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Niniejszym oddajemy Panstwu aktualizacje ttumaczenia wytycznych — wersja angielska z 2021

roku. Poprzednie thumaczenie dotyczyto wersji z 2018 roku.

Chcialbym bardzo podzigkowaé Pani dr n. med. Magdalenie Frankowicz, ktora podjeta si¢ trudu

aktualizacji niniejszego wydania.

Rafat Chrzan



Slowo wstepne

Niniejszy dokument powstal w oparciu o wytyczne Europejskiego Towarzystwa Urologii (EAU)

z 2018 roku, ktorych celem jest propagowanie ujednoliconej wiedzy z zakresu urologii dziecigcej.

W imieniu wszystkich, ktérzy skorzystaja z tego opracowania chciatbym podzigkowac
Prof. James N’Dow i catemu zespotowi ds. wytycznych przy EAU za mozliwos$¢ skorzystania

z owocow ich pracy oraz Prof. Christianowi Radmayer za wsparcie naszych dziatan.

Jednocze$nie chcialbym goraco podzigkowaé wszystkim*, ktorzy brali udzial w procesie
przygotowania ponizszego ttumaczenia, a w szczego6lnosci Pani dr Magdalenie Frankowicz, ktorej

entuzjazm, wytrwalo$¢ 1 cigzka praca doprowadzily do zakonczenia tego projektu.

Nalezy pamigtaé, iz mimo usilnych staran zespotlu pracujacego na przygotowaniem ostatecznej
wersji, thumaczenie nie zawsze $cisle oddaje tresci zawarte w oryginale. W razie jakichkolwiek
watpliwosci goragco zachecam do zapoznanie si¢ z tekstem zrodtowym. Wytyczne sa na biezaco
aktualizowane. Zaréwno wprowadzone zmiany, jak i tekst zrodtowy sa dostgpne na stronie

https://uroweb.org/

Prof. Rafal Chrzan (rafal.chrzan@uj.edu.pl)

* thumaczyli:

Magdalena Frankowicz, Anna Bryks-Laszkowska, Karina Felberg, llona Figarska-Czerniawska,
Michat Gogolewski, Gabriela Grochowska, Anna Guzik, Klaudia Korecka, Bartosz Kotkowicz,
Karolina Oskroba, Katarzyna Swiqtek, Agnieszka Wiejek, Anna Wysocka, Kinga Zawadzka, Tomasz
Zgdkowski, Rafat Chrzan
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1. WSTEP

1.1. Cel
Najnowsze ,,Wytyczne Urologii Dziecigcej” zostaty przygotowane przez cztonkéw Europejskiego
Towarzystwa Urologii ( European Association of Urology, EAU), ktorzy stanowig panel ekspertow
w kwestiach dotyczgcych urologii dziecigcej. Wytyczne powstaty, aby podwyzszy¢ jakos¢ opieki
nad dzie¢mi z chorobami uktadu moczowo-ptciowego. Zakres ,,Wytycznych” zostat ograniczony do
najczesciej wystepujacych w populacji pediatrycznej patologii urologicznych, gdyz zebranie
wszystkich nie byloby niemozliwe.

Wigkszos¢ patologii uktadu moczowo-piciowego u dzieci roézni si¢ od tych samych
jednostek chorobowych wystepujacych u 0s6b dorostych. ,,Wytyczne” majg na celu przedstawienie
wstepnego i praktycznego podej$cia do problemdéw urologicznych u dzieci. Ztozone i rzadkie
przypadki, ktore wymagaja zaawansowanej opieki medycznej, powinny by¢ przekazywane do
wysokospecjalistycznych o$rodkéw posiadajacych doswiadczony zespot sktadajacy sie z lekarzy
réznych specjalnosci.

Na przestrzeni lat urologia dziecigca rozwingta si¢ i dojrzala jako osobna specjalizacja.
Dzigki zgromadzonemu doswiadczeniu obecnie moze funkcjonowaé niezaleznie od specjalizacji, z
ktorych si¢ wywodzi. Taka tendencj¢ obserwujemy w ostatnim czasie w wielu europejskich krajach.
Urologia dziecigca ma swoje korzenie zarbwno w urologii ogdlnej, jak i chirurgii dziecigcej - W
zwigzku z tym charakteryzuje si¢ ogromem i ro6znorodnosciag sposobdw postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego.

Wiedza uzyskiwana wraz z rosngcym do$wiadczeniem, rozwdj nowych technologii oraz
nieinwazyjnych metod diagnostycznych miaty ogromny wptyw na zmian¢ sposobow postgpowania
w urologii dziecigcej. Ten trend prawdopodobnie utrzyma si¢ przez najblizsze lata.

Nalezy podkresli¢, ze ,,Wytyczne Urologii Dziecigcej” zostaly oparte na najlepszej dostepnej
autorom wiedzy, co jednak nie oznacza, iz ich $ciste stosowanie przyniesie najlepsze oczekiwane
skutki. ,,Wytyczne” nigdy nie zastapig doswiadczenia klinicznego, tak waznego w podejmowaniu
decyzji terapeutycznych. Raczej pomoga nam dokona¢ wyboru metody leczniczej, biorac
jednoczesnie pod uwage preferencje zardbwno pacjenta, jak 1 jego opiekundéw. ,,Wytyczne” nie sg

obowigzujacym sposobem postgpowania, takze z prawnego punktu widzenia.

1.2. Sklad zespotu
Zespot opracowujacy ,,Wytyczne Urologii Dziecigcej” sktadat si¢ z grupy cztonkéw Europejskiego

Towarzystwa Urologicznego posiadajacych szczegdlne doswiadczenie w urologii dziecigcej i
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pochodzacych z réznych krajow. Wszyscy eksperci bioracy udziat w tworzeniu ,,Wytycznych”
podpisali o$wiadczenie o mozliwosci zaistnienia konfliktu interesow. Informacja na ten temat jest

dostgpna na stronie http://uroweb.org/quideline/peadiatric-urology/.

1.3. Dostepne publikacje
Dostepna jest skrocona (kieszonkowa) wersja ,,Wytycznych Urologii Dziecigcej”, zarowno w
wersji do druku, jak i aplikacji na urzadzenia iOS oraz Android. Moze ona wymagac uzupehniania
wiadomos$ci z podstawowej wersji ,,Wytycznych”. Oprécz licznych tlumaczen ,,Wytycznych”,
zarowno publikacje naukowe jak 1 cate czasopisma naukowe dostepne s3 na stronie

http://uroweb.org/giudeline/paediatric-urology/. [1 - 7]

1.4. Historia publikacji
»Wytyczne Urologii Dziecigce]” po raz pierwszy zostaly wydane w 2001 roku [8]. Obowigzujaca
aktualnie wersja ,,Wytycznych” z 2021 roku zawiera szereg zaktualizowanych rozdziatéw i sekcji,

ktoére zostaly wyszczegolnione ponizej.

1.5. Podsumowanie zmian
Zmiany i aktualizacje w rozdziatach zostaly wprowadzone w odpowiednich miejscach.

Najwazniejsze zmiany w publikacji z 2021 roku to:

e rozdzial 3.2 - postgpowanie w przypadku niezstgpienia jader: Zarowno tekst jak i
pismiennictwo zostaty skorygowane.

e rozdziat 3.3 — guzy jader u chtopcow w okresie przedpokwitaniowym: To nowy rozdzial w
»Wytycznych”.

e rozdzial 3.5 — ostra moszna: Zaréwno tekst jak i pismiennictwo zostaty skorygowane.

e rozdzial 3.6 — spodziectwo: Zaréwno tekst jak i piSmiennictwo zostaty skorygowane.

e rozdzial 3.7 - wrodzone skrzywienie pracia: Zarowno tekst jak i piSmiennictwo zostaty
skorygowane.

e rozdziat 3.9 — zakazenia uktadu moczowego u dzieci: Zaro6wno tekst jak i piSmiennictwo
zostaly skorygowane.

e rozdziat 3.10 - dzienne objawy z dolnych drég moczowych: Aktualizacja pi$miennictwa
spowodowata niewielkie poprawki w tekscie.

e rozdziat 3.13 - poszerzenie goérnych drog moczowych (przeszkoda na poziomie UPJ i UVJ):

Aktualizacja pismiennictwa spowodowata niewielkie poprawki w tekscie.
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e rozdzial 3.15 — kamica uktadu moczowego: Aktualizacja piSmiennictwa spowodowata

niewielkie poprawki w tekscie.

e rozdziat 3.18 - CLUTO (Congenital lower urinary tract obstruction): Zarowno tekst jak i

pismiennictwo zostaty skorygowane.

e rozdziat 3.19 - rzadkie urologiczne choroby u dzieci: To nowy rozdziat w ,,Wytycznych”;

dotyczy pozostatosci moczownika, brodawczakowatych guzéw pecherza moczowego u

dzieci 1 mtodziezy, rzadkich chorob pracia.

1.5.1. Nowe zalecenia

3.3 Zalecenia dotyczgce leczenia guzow jgder u chltopcow w okresie przedpokwitaniowym

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Badanie ultrasonograficzne o wysokiej rozdzielczos$ci, najlepiej z 3 Silna

opcja doppler, powinno by¢ zastosowane do potwierdzenia diagnozy.

Poziom alfa-fetoproteiny powinien by¢ oznaczony u pacjentow z 2b Silna

guzem jadra przed leczeniem operacyjnym.

Leczenie operacyjne powinno obejmowac srodoperacyjne badanie 3 Silna

histopatologiczne; leczenie nie musi by¢ przeprowadzone w trybie

natychmiastowym.

Leczenie operacyjne oszczgdzajace gonade powinno by¢ 3 Silna

przeprowadzone w przypadku wszystkich zmian o charakterze

tagodnym.

Badanie MR brzucha oraz TK klatki piersiowej jest konieczne tylkou | 3 Silna

pacjentéw ze zmianami ztosliwymi celem wykluczenia obecnosci

przerzutow.

Badanie z zastosowaniem MR powinno by¢ przeprowadzone tylkou | 4 Staba

pacjentéw z guzami z komorek Leydiga i Sertolego celem

wykluczenia obecnos$ci powiekszenia wezidw chionnych.

Pacjenci ze zmianami, ktore nie sgograniczone do samego jadra, 4 Staba

powinni by¢ objeci opiekg onkologa dziecigcego.
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3.19 Zalecenia dotyczgce leczenia rzadkich urologicznych choréb u dzieci

3.19.1 Pozostatosci moczownika

Zalecenia

Sila zalecen

Pozostatosci moczownika bez elementow nablonkowych wiaza si¢ z Silna

niskim ryzykiem transformacji nowotworowe;j.

Bezobjawowe i niespecyficzne pozostatosci moczownika moga Silna

bezpiecznie by¢ leczone zachowawczo.

URSs stwierdzone incydentalnie takze powinny podlega¢ obserwacji, Silna

poniewaz cechujg si¢ spontanicznym zanikiem.

Nieweilka pozostatos¢ moczownika stwierdzona po urodzeniu moze by¢ | Silna

uznana za fizjologiczna.

URSs u pacjentow < 6 miesigca zycia zazwyczaj ustgpuja bez leczenia Silna

operacyjnego.

Kontrola jest konieczna jezeli URs sa objawowe przez 6 — 12 miesiecy. | Silna

Profilaktyczne wycigcie chirurgiczne URs w obawie przed Silna

zezto$liwieniem ma niewielkie poparcie w piSmiennictwie.

Tylko objawowe URs powinny by¢ leczone operacyjnie metoda otwartg | Silna

lub laparoskopows.

CUM jest zalecany tylko u pacjentow z wspotistniejacymi ZUM z Silna

goraczka.

3.19.2 Brodawczakowate guzy pecherza moczowego

Zalecenia Poziom | Sila oceny
dowodu
(LE)

Badanie ultrasonograficzne jest badaniem z wyboru w diagnostyce guzow | 3 Silna
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pecherza u dzieci.

Cystoskopia powinna by¢ wykonana u dzieci z podejrzeniem guza | 3 Silna

pecherza w badaniach obrazowych.

Po potwierdzeniu histopatologicznym miofibroblastyczne guzy zapalne | 4 Staba

pecherza moczowego (IMTB) powinny by¢ wycigte miejscowo.

Zaleca si¢ kontrole co 3 do 6 miesiecy w pierwszym roku od zakonczenia | 4 Staba
leczenia, a nastgpnie minimum jeden raz w roku wraz z kontrolnym

badaniem ogdlnym moczu i badaniem ultrasonograficznym.

3.19.3 Choroby prgcia

Zalecenia Poziom | Sila oceny
dowodu
(LE)

Leczenie torbielowatych zmian pracia to leczenie chirurgiczne; jest | 4 Staba

zalecane gtownie ze wzgledow kosmetycznych oraz w przypadku torbieli

objawowych (na przyktad infekja).

Propranolol to w chwili obecnej leczenie z wyboru dla naczyniakow | 2b Silna
wczesnodziecigcych.
Leczenie zachowawcze obrzeku limfatycznego pracia to w chwili obecnej | 4 Staba

leczenie z wyboru.

W przypadku nasilajacych si¢ objawow lub ograniczenia funkcji, leczenie | 4 Staba

chirurgiczne obrzeku limfatycznego pracia moze by¢ konieczne.

2. METODYKA

2.1. Wstep
,»Wytyczne” opracowano na podstawie aktualnego piSmiennictwa z uwzglednieniem wiadomosci z
baz danych takich jak: Pubmed, Ovid, EMBASE, Cochran Central Register of Controlled Trials

oraz Cochran Database of Systemic Reviews. Zaprezentowanie szczegbélowej analizy
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piSmiennictwa niec zawsze bylo mozliwe z powodu braku wiasciwie zaplanowanych i
przeprowadzonych  badan. Ograniczona mozliwo$¢  przeprowadzenia duzych  badan
randomizowanych - na co wplyw ma migdzy innymi mnogo$¢ opcji leczenia chirurgicznego
réznych choréb wrodzonych - oznacza, ze to opracowanie jest publikacja zbiorcza. Stale istnieje

potrzeba ponownego oceniania i uzupetniania informacji zaprezentowanych w ,,Wytycznych”.

W, Wytycznych” we wszystkich zaleceniach zastosowano modyfikacj¢ metodologii z
wykorzystaniem skali ocen [9, 10]. Dla kazdego zalecenia znajdujgcego si¢ w ,,Wytycznych” zostat
dotaczony wskaznik sity, ktérego wartos¢ odnosi si¢ do kluczowych aspektow takich jak:
1. 0golna jako$¢ dowodu, ktory jest podstawa dla wytycznych; odnosniki uzyte
w tekscie sg stopniowane zgodnie z klasyfikacja systemowa zmodyfikowang przez
Oxford Centre for Evidence-Based Medicine Levels of Evidence [11];
2. wielkos¢ efektu (pojedyncze lub mieszane wyniki);
3. pewno$¢ wynikow (precyzja, logika, roznorodnos¢ i inne statystyczne lub

zwigzane z badaniami wskazniki);

4. réwnowaga miedzy pozadanymi i niepozagdanymi wynikami;
5. wpltyw wyborow i preferencji pacjenta na leczenie;
6. pewnos¢ wyborow i preferencji pacjenta.

Wymienione wyzej elementy sa podstawowg wartoscia uzywana przez zespol ekspertow do
zdefiniowania sity kazdego z dowod6w. Jest ona wyrazana przez stowo "silny" lub "staby" [12].
Sita kazdej rekomendacji jest dodatkowo zdeterminowana poprzez roéwnowage pomiedzy
pozadanymi 1 niepozadanymi wynikami alternatywnych metod post¢gpowania, jakoscig dowodow
(wlaczajac pewnos$¢ oceny) i naturg oraz roznorodno$cig preferencji i wyborow pacjenta.

Dodatkowe informacje sa dostepne w ogolnej czgsci tego rozdziatu oraz na stronie EAU:

http://www/uroweb.org/quideline/.

Lista Stowarzyszen, ktore podpisaty si¢ pod ,,Wytycznymi” EAU jest dostgpna na stronie

internetowej, ktorej adres podano powyze;j.

2.2. Recenzje

Wszystkie rozdzialty ,,Wytycznych Urologii Dziecigcej” zostaty zrecenzowane w 2015 roku.
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3. WYTYCZNE

3.1. Stulejka
W tym rozdziale nie znajdziecie Panstwo ani informacji dotyczacych powszechnego w Stanach
Zjednoczonych obrzezania noworodkéw, ani informacji dotyczacych masowych obrzezan w wielu
afrykanskich krajach — tam stanowig one element programow panstwowych w walce z HIV.
Roéwniez obrzezanie zwigzane z kulturg 1 religig nie zostanie tutaj omoéwione. W chwili obecnej w
czesei krajow europejskich takie postgpowanie nie jest akceptowane, przez co nie jest finansowane
ze $rodkow publicznych. Powstaly specjalne centra, w ktorych wykonanie obrzezania przez
wykwalifikowany personel medyczny, w znieczuleniu, jest dostepne za niewiclkg optatg. Kazde
takie centrum musi spelnia¢ wymogi epidemiologiczne, dysponowaé¢ odpowiednim sprzgtem,
zapewnia¢ pacjentom leczenie przeciwbolowe oraz kontrolg. W razie wystapienia dziatan
niepozadanych i koniecznos$ci natychmiastowego leczenia pacjenta w warunkach szpitalnych,
centra te sg zwigzane umowa z najblizszym szpitalem. Szacuje si¢, ze 37 — 39% mezczyzna na

Swiecie jest obrzezanych [13].

3.1.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Odprowadzenie napletka poza rowek zazotedny jest mozliwe u okoto 50% chtopcow pod koniec
pierwszego roku zycia; liczba ta wzrasta do okoto 89% w trzecim roku zycia. Czgstos¢

wystepowania stulejki wynosi 8% w wieku 6 - 7 lat oraz zaledwie 1% w wieku 16 - 18 lat [14].

3.1.2. Klasyfikacja
Wyr6zniamy stulejke pierwotng - bez widocznej blizny oraz wtorng (patologiczng) - spowodowang
bliznowaceniem napletka wskutek miedzy innymi zwezajacego zapalenia zotedzi i napletka
(balanitis xerotica obliterans, BXO) [14]. Cechy BXO, okreslanego takze liszajem twardzinowym,
wykryto ostatnio u 35% dzieci i nastolatkow po obrzezaniu oraz u 17% chtopcow ponizej 10 roku
zycia z rozpoznang stulejka. Kliniczna manifestacja BXO u dzieci moze by¢ bardzo rézna i nie
koreluje z ostatecznym rozpoznaniem histopatologicznym. Najczgéciej stwierdzang zmiang W
badaniu mikroskopowym jest przewlekty proces zapalny z udziatem limfocytow [15, 16] (LE: 2b).

Stulejke nalezy odrézni¢ od naturalnie wystepujacego sklejenia (preputium accreta — przypis
tiumacza) napletka z zot¢dzig pracia. Jest to zjawisko fizjologiczne, w ktorym widoczne jest ujscie
zewnetrzne cewki moczowej a czgsciowe swobodne odprowadzenie napletka jest mozliwe [17].

Oddzielanie si¢ napletka od Zotgdzi nastgpuje wskutek gromadzenia ztuszczajacego si¢ nabtonka
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oraz wystepowania wzwodow. Nalezy unika¢ forsownego odklejania napletka, aby nie doprowadzié¢
do jego bliznowacenia [18].

Zatupek powinien by¢ traktowany jako sytuacja wymagajaca pilnego zaopatrzenia;
odprowadzenie zbyt waskiego napletka ponizej zotedzi pracia, az do rowka zazotednego, moze
doprowadzi¢ do ucisku trzonu pracia z nastepowym obrzekiem zot¢dzi oraz odprowadzonego
napletka. Niesie to ze sobg ryzyko powstania martwicy napletka, dystalnie od zaciskajacego

pierscienia, powstajacej wskutek zaburzen krazenia.

3.1.3. Ocena diagnostyczna
Rozpoznanie stulejki badz zatupka stawia si¢ na podstawie badania przedmiotowego pacjenta.
Nieodprowadzalny lub czg$ciowo odprowadzalny napletek z widocznym pierScieniem
przewegzajacym ponad zotedzig pracia wskazuje na dysproporcje pomiedzy jego szerokoScig a
wielkoS$cia zotedzi. Dodatkowo, poza pierScieniem przewegzajacym napletka, pomigdzy jego blaszka
wewnetrzng a nabtonkiem zotedzi oraz/lub wedzidetkiem napletka, moga wystgpowac zrosty.
Charakterystycznym dla zatupka jest zaciskajacy pierscien zlokalizowany na wysokosci rowka

zazotednego, ktory uniemozliwia odprowadzenie napletka z powrotem na zotadz pracia.

3.1.4. Postgpowanie
Stulejka pierwotna mozna by¢ leczona zachowawczo. Udowodniono wigksza skutecznos¢ leczenia
zachowawczego z zastosowaniem preparatow sterydowych w poréwnaniu z placebo i stopniowym
rozcigganiem napletka [19]. Stosowanie masci lub kremu ze sterydem (0.05 - 0.1%) dwa razy
dziennie przez okres 4-8 tygodni jest skuteczne w > 80% przypadkoéw [20 - 23] (LE: 1b). Nawrotow
mozemy spodziewa¢ si¢ U 17% pacjentow [24]. Nie stwierdzono dziatan niepozadanych w tym
typie leczenia, a sredni poziom kortyzolu we krwi u pacjentow leczonych nie odbiega od poziomow
stwierdzanych w grupie kontrolnej [25] (LE: 1b). Miejscowe leczenie z zastosowaniem sterydu nie
wplywa rowniez na o$ podwzgorze - przysadka - nadnercza [26]. Sklejka napletka (preputium
accreta) nie odpowiada na leczenie miejscowe preparatem sterydowym [20] (LE: 2).

Operacyjne leczenie stulejki u dzieci zalezy od preferencji opiekunéw 1 moze polega¢ na
operacji plastycznej napletka lub na jego catkowitym usunieciu. Obrzezanie proponowane jest z
reguty po ukonczeniu przez pacjenta 2 roku zycia. Alternatywa jest uzycie pierScienia Shanga,
ktory stosuje si¢ zwlaszcza w krajach rozwijajacych si¢ [27]. Operacje plastyczne maja na celu
zachowanie cze$ci napletka oraz uzyskanie szerokiego, w pelni odprowadzalnego napletka
(grzbietowe naciecie napletka, czesciowe obrzezanie, plastyka napletka metoda “trident”, Z-
plastyki, Y-plastyki) [28, 29]. Te procedury niosg za sobg ryzyko nawrotu stulejki [30]. W czasie
operacji plastycznych uwalniane sa rowniez zrosty napletka oraz, w razie potrzeby, korygowane
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jest wedzidetko napletka. W przypadku zwezenia ujscia zewnegtrznego cewki moczowej
wykonywana jest meatoplastyka. We wszystkich przypadkach staranna hemostaza jest
obowigzkowa; najczesciej uzywa si¢ szwow wchlanialnych, ktorymi wykonuje si¢ szwy
pojedyncze.

Wskazaniem do obrzezania jest stulejka wtorna. Nawracajgce zapalenia zot¢dzi i napletka
oraz zakazenia uktadu moczowego u pacjentow z wadami uktadu moczowego w przypadku stulejki
pierwotnej sa wskazaniami do interwencji chirurgicznej [31 - 34] (Le:2b). Obrzezanie znaczaco
zmniejsza ryzyko kolonizacji bakteryjnej zotedzi, zaréwno bakteriami uropatogennymi jak i
nieuropatogennymi [35] (LE: 2b). Okresowe wypeknianie si¢ napletka moczem podczas mikcji nie
stanowi wskazania do obrzezania.

Rutynowe obrzezanie noworodkéw w celu zapobiegania nowotworom pracia nie jest
zalecane. Ostatnie metaanalizy nie wykazaly zwiekszonego ryzyka wystepowania nowotworow
pracia U pacjentow nieobrzezanych, u ktorych w wywiadzie rozpoznano stulejke [36].
Przeciwwskazaniami do obrzezania sa: miejscowy stan zapalny oraz wady wrodzone pracia,
szczegoblnie spodziectwo lub pracie pograzone, poniewaz napletek moze by¢ pdzniej potrzebny do
operacji rekonstrukcyjnych [37, 38]. Obrzezanie moze by¢ wykonywane u pacjentow ze
stwierdzong koagulapatia pod warunkiem, ze wuzyte zostang czynniki Kkrzepnigcia lub
elektrokoagulacja. Takie postepowanie wigze si¢ z 1 - 5% ryzykiem krwawienia [39, 40].
Obrzezanie u dzieci obarczone jest znaczna iloScig powiktan i przy braku wskazan medycznych nie
powinno by¢ zalecane; przy kwalifikacji do obrzezania nalezy uwzgledni¢ takze czynniki
epidemiologiczne oraz wzgledy spoteczne [41 - 45] (LE: 1b). BXO z towarzyszacymi zmianami
ujscia zewngtrznego cewki moczowej (zwezenie) wystepuje U 20% obrzezanych chtopcow. W
zwigzku z powyzszym zaleca si¢ zastosowanie uzupelniajgcego miejscowego leczenia sterydem
[16, 46].

Leczenie zatupka polega na recznym ucis$nigciu obrzeknigtych tkanek z jednoczesng proba
nasunigcia napletka z powrotem na zotadz pracia. Podawanie hialuronidazy lub 20% mannitolu pod
miejsce zwezenia moze pomdoc W uwolnieniu napletka [47, 48] (LE: 3 - 4). Jezeli to postgpowanie
nie przynosi efektu, wskazane jest leczenie operacyjne polegajace na grzbietowym nacigciu
napletka. W zaleznosci od stanu miejscowego, obrzezanie moze by¢ przeprowadzone jednoczesnie

z odprowadzeniem zatupka badz w trybie odroczonym.

3.1.5. Powiktania
Wystepuja rozne powiktania po obrzezaniu, czestos¢ ich wystgpowania wynosi 0 — 30% [45]. W

niedawno przeprowadzonym badaniu autorstwa Hung i wsp., ktére objeto 5-letnig obserwacje
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pacjentbw po operacji obrzezania przeprowadzonej po okresie noworodkowym, powiktania

wykazano u 2.9% pacjentow. 2.2% z nich wystapito we wczesnym okresie pooperacyjnym — do 30

dni od zabiegu. Trudno gojace si¢ rany, krwawienie, zakazenie brzegdéw rany, zwegzenie ujscia

zewnetrznegocewki moczowej, nadmiar skory oraz niezadowalajgcy efekt kosmetyczny, jak

réwniez bliznowacenie moga wystgpi¢ jako powiktania leczenia operacyjnego [49].

3.1.6. Kontrola

Kazdy pacjent po leczeniu operacyjnym stulejki wymaga wczesnej kontroli ambulatoryjnej w

okresie 4 - 6 tygodni po zabiegu.

3.1.7. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia stulejki u dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu (LE)

Leczenie stulejki zazwyczaj rozpoczynane jest po ukonczeniu 2 roku | 3

zycia W zalezno$ci od preferencji opiekuna.

W przypadku stulejki pierwotnej zastosowanie masci lub kremu ze | 1b

sterydem jest uznanym leczeniem pierwszego rzutu ze skutecznoscia

powyzej 80%.

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Nalezy zaleci¢ mas¢ lub krem ze sterydem w leczeniu objawowej stulejki | 1b Silna

pierwotnej.

Opcja terapeutyczng W tych przypadkach jest takze obrzezanie. 2b Silna

Stulejke pierwotng nalezy leczy¢ u pacjentdw z nawracajacymi ZUM 2b Silna

oraz/lub u pacjentow z wadami uktadu moczowego.

Obrzezanie jest leczeniem z wyboru u pacjentow z liszajem 2b Silna

twardzinowym oraz stulejka bliznowatg.

W razie niepowodzenia leczenia zachowawczego zatupek nalezy leczy¢ | 3 Silna

operacyjnie.

Nalezy unikaé¢ odklejania napletka u pacjentow bezobjawowych. 2b Staba
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3.2. Postepowanie w przypadku niezstapienia jader

3.2.1. Wstep
Whngetrostwo (niezstapione jadro) jest jedng z najczgstszych wad wrodzonych u chlopcow. Czgstosé
wystepowania rozni si¢ w zalezno$ci od wieku cigzowego 1 wynosi 1.0 — 4.6% dla noworodkéw
urodzonych o czasie oraz 1.1 - 45% dla wcze$niakow. Pomimo spontanicznego procesu
zstepowania jadra w pierwszych miesi¢cach zycia, okolo 1% pacjentéw urodzonych o czasie w
wieku 1 roku zycia ma rozpoznane wnetrostwo [50]. Wystepowanie obustronnego wnetrostwa
moze dotyczy¢ 30% przypadkow [51]. W przypadku noworodka z obustronnie niebadalnymi lub
niezstgpionymi jadrami i jakimikolwiek objawami zaburzenia roznicowania ptci np. spodziectwem,

wskazana jest pilna diagnostyka genetyczna oraz endokrynologiczna [52].

3.2.2. Klasyfikacja
Termin wnetrostwo jest najcze$ciej uzywany wymiennie z okre$leniem niezstgpienie jadra.
Najbardziej uzytecznym podziatem w przypadku tej patologii jest podziat na jadra badalne i
niebadalne, poniewaz wybdr sposobu leczenia dokonywany jest w zalezno$ci od obecnosci i
lokalizacji gonady. (Rycina 1) Okoto 80% niezstgpionych jader to jadra badalne [53]. Wnetrostwo
nabyte moze by¢ spowodowane zrostami pooperacyjnymi po operacji przepukliny pachwinowej lub
by¢ tzw. jadrem wstgpujacym.

Wsrod jader badalnych wyrdzniamy tzw. wnetrostwo prawdziwe oraz jadra potozone
ektopowo. Termin jadro niebadalne obejmuje: brak gonady, jadro brzuszne, jadro w kanale
pachwinowym lub rzadzie; w miejscu ektopowym. Rozpoznanie jadra badalnego lub niebadalnego
musi by¢ w kazdym przypadku potwierdzone po wprowadzeniu pacjenta do znieczulenia ogdlnego,

a przed rozpoczgciem procedury chirurgicznej, poniewaz warunkuje to dalsze postgpowanie.
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Rycina 1: Klasyfikacja niezstapionych jader

Niezstapione jadra

——| Jadra badalne / \ Jadra niebadalne

v ! v }

> Kana10we Kanalowe Ektopowe BrZUSZFIe Brak jqdra
Ektopowe »| Agenezja jadra
L] a(d?a .
»| Wedrujace zanikajace

3.2.2.1. Jgdra badalne
Jgdra niezstgpione
W przypadku wnetrostwa prawdziwego jadro zostaje zatrzymane na swojej fizjologicznej drodze
zstgpowania do moszny. W zaleznosci od lokalizacji, jadra moga by¢ badalne lub nie, tak jak w

przypadku jader zlokalizowanych w kanale pachwinowym.

Jagdra ektopowe

W przypadku ektopii, jadro jest poza swoja fizjologiczna droga zstgpowania do moszny.
Najczestsza lokalizacja jadra ektopowego to okolica pier§cienia pachwinowego powierzchownego.
Inne pozycje to: udowa, kroczowa, tonowa, praciowa oraz przeciwna strona. Nie jest mozliwe
samoistne przemieszczenie si¢ jadra ektopowego do prawidlowej lokalizacji 1 z tego powodu
zawsze wymagane jest tu leczenie chirurgiczne. Jadra ektopowe, z uwagi na swoje potozenie, moga

by¢ niebadalne.

Jagdra “wedrujgce”
Jadro wedrujace zstapito do swojej prawidlowej lokalizacji w mosznie. Z powodu nadmiernej
aktywno$ci migsnia dzwigacza jadra, ulega ono okresowemu podciggnigciu - moze woOwczas
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wtornie znalez¢ si¢ w innym potozeniu na drodze swojego zstgpowania [54]. Podczas badania jest
bez trudu sprowadzone do moszny, w ktdrej pozostaje przynajmniej przej$ciowo.

Jest zwykle prawidtowej wielkosci 1 konsystencji. Jadra wedrujace powinny pozostawaé pod
kontrolg, poniewaz nawet w 1/3 przypadkdw mogg ulec stalemu przemieszczeniu w Kierunku

dogtowowym [55].

3.2.2.2.  Jgdra niebadalne
Sposrod 20% niebadalnych jader, 50 - 60% to jadra wewnatrzbrzuszne, kanatowe lub tzw. peeping
testis, czyli polozone doktadnie w okolicy pierscienia pachwinowego glebokiego. Pozostate 30% to

jadra atroficzne lub hipotroficzne, w 20% mamy do czynienia z brakiem jadra.

Jagdra wewngtrzbrzuszne

Jadra wewnatrzbrzuszne moga znajdowac si¢ w roéznych lokalizacjach, chociaz wigkszo$¢ z nich
polozna jest w poblizu pierScienia pachwinowego glebokiego. Inne mozliwe lokalizacje to: okolica
nerek, przedniej §ciany jamy brzusznej, przestrzen za pg¢cherzem moczowym. W przypadku

otwartego pierscienia pachwinowego glebokiego, jadro moze wchodzi¢ do kanatu pachwinowego.

Brak jgder

Obecnos¢ tylko jednego jadra stwierdzana jest u maksymalnie 4% chlopcoOw z wngtrostwem,
natomiast anorchia (obustronny brak jader) u < 1%. Mozliwe przyczyny to agenezja jadra lub jego
atrofia bedaca skutkiem wewnatrzmacicznego skretu. Skret ten najprawdopodobniej spowodowany
jest zawalem prawidtowego jadra in utero bedacego skutkiem skretu naczyn gonadalnych. Jest to

powszechnie okreslane terminem ,,vanishing testis” [56].

3.2.3. Ocena diagnostyczna
Wywiad 1 badanie przedmiotowe sg kluczowe w ocenie pacjentow z niezstagpieniem jader. Badania

obrazowe zazwyczaj nie wnoszg istotnych informacji.

3.23.1. Wywiad
Opiekunowie powinni zosta¢ zapytani o matczyne i ojcowskie czynniki ryzyka, wiaczajac w to
ekspozycje na hormony oraz wszelkie zaburzenia genetyczne i hormonalne. Jezeli w wywiadzie

jadro bylo obecne w mosznie, moze to sugerowac jego wtorne wstgpowanie [57]. Przebyty zabieg
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operacyjny w okolicy pachwinowej wskazuje na wnetrostwo wtorne, spowodowane uwigzieniem

jadra przez zrosty pooperacyjne.

3.2.3.2. Badanie przedmiotowe
Niezstgpione jadro badane jest poprzez przesuwanie palcow wzdluz kanatu pachwinowego w
kierunku wzgorka tonowego, do takiego badania mozna dodatkowo uzy¢ zelu. Podczas badania
jadra ,,przeskakuja” pod palcami [58]. Jadro niebadalne w pozycji lezacej pacjenta moze byc¢
wyczuwalne w pozycji siedzacej badz w przysiadzie. W przypadku braku jadra wzdhiz jego
fizjologicznej drogi zstepowanie, nalezy wzig¢ pod uwage jego ektopowe potozenie.

W przypadku jednostronnie niebadalnego jadra nalezy doktadnie zbada¢ jadro po stronie
przeciwnej. Jego potozenie oraz wielko§¢ moze mie¢ warto$¢ prognostyczng. Przerost
wyrownawczy sugeruje atrofie badz agenezj¢ jadra po stronie przeciwnej [59]. Niemniej jednak
rewizja chirurgiczna jest konieczna gdyz hipertrofia pojedynczej gonady nie jest wystarczajaco
specyficzna dla postawienia ostatecznej diagnozy [60, 61].

W przypadku wnetrostwa obustronnego oraz stwierdzenia nieprawidtowosci w zakresie
narzadoéw piciowych, jak na przyktad obojnacze narzady piciowe zewngtrzne lub hiperpigmentacja
skory moszny, konieczna jest dalsza diagnostyka endokrynologiczna oraz genetyczna w kierunku

zaburzen réznicowania ptci (DSD) [62].

3.2.3.3. Badania obrazowe
Badania obrazowe nie sg rozstrzygajace [63]. Ultrasonografia (US) nie pozwala jednoznacznie
potwierdzi¢ lub wykluczy¢ obecnosci obecnosci jadra w jamie brzusznej [64]. Badania obrazowe,
takie jak US czy rezonans magnetyczny [65] majg wiec ograniczone zastosowanie w diagnostyce
niezstagpionych jader 1 zalecane sa jedynie w wybranych przypadkach klinicznych (np.:

identyfikacja struktur Mullerowskich u pacjenta z podejrzeniem zaburzen roznicowania pici) [64].

3.2.4. Postgpowanie
Leczenie powinno by¢ rozpoczete w wieku 6 miesiecy. Po osiggnigciu tego wieku niezstapione
jadra rzadko juz zstepuja [66]. Leczenie zakonczone sprowadzeniem jadra do moszny powinno
zakonczy¢ si¢ przed ukonczeniem przez pacjenta 12 m.z., i nie podzniej niz 18 m.z., poniewaz
badania histologiczne niezstgpionych jader wykazaty, ze juz w tym wieku nast¢puje nieodwracalny,

postepujacy proces zaniku komoérek piciowych oraz komorek Leydiga [67]. Wczesne rozpoczecie
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leczenia jest zatem podyktowane wpltywem na prawidtowy rozwdj spermatogenezy i czynnos$¢

hormonalng w wieku dorostym, a takze na ryzyko rozwoju nowotworow [68].

3.24.1. Leczenie zachowawcze
Niestety, wigkszos¢ badan klinicznych dotyczacych leczenia hormonalnego pacjentéow z
wnetrostwem jest watpliwej wartosci. Grupy badane sa niechomogenne, r6znig si¢ pod wzgledem
lokalizacji jader, schematow podazy i dawek lekow. Brak jest rowniez wynikow odleglych.
Krotkotrwale dziatania niepozadane leczenia hormonalnego obejmuja: zaczerwienienie lub
hiperpigmentacje skory moszny, pojawienie si¢ owlosienia fonowego 1 wzrost pracia. Zdarzaja si¢
rowniez dolegliwosci bolowe zwigzane z domig$niowym podawaniem ludzkiej gonadotropiny

kosmoéwkowej (hCG). Po przerwaniu leczenia objawy te ustepuja [69, 70].

Leczenie zachowawcze niezstgpionych jgder

Terapia hormonalna z wykorzystaniem hCG lub gonadoliberyny (GnRH) jest oparta na zaleznosci
procesu zstepowania jader od aktywnosci tych hormonow. Leczenie to jest skuteczne tylko w okoto
20% przypadkow [71]. Jednakze nalezy pamigtaé, ze w okoto 20% przypadkoéw jader, ktore zstapity
po leczeniu hormonalnym, istnieje ryzyko ich ponownego wstapienia [72]. Powodzenie leczenia
zalezy w duzej mierze od lokalizacji jadra. Im wyzej potozone jest jadro, tym mniejszy sukces
terapii hormonalnej. Sugeruje to, ze lokalizacja jadra jest waznym czynnikiem rokowniczym [69].
Niektorzy autorzy zalecaja polaczenie leczenia hCG z GnRH. Niestety brakuje dowodow
potwierdzajacych skutecznos$¢ takiego leczenia. Wedlug niektorych badan, u 38% pacjentow
nieodpowiadajacych na monoterapi¢, odnotowano zstgpienie jadra zakonczone sukcesem po
zastosowaniu leczenia taczonego [73]. Panel ekspertow nie zaleca leczenia hormonalnego u

pacjentow z wnetrostwem (LE: 4).

Ludzka gonadotropina kosmowkowa

Ludzka gonadotropina kosmoéwkowa stymuluje wytwarzanie endogennego testosteronu 1 jest
podawana domig$niowo. Stosowane sg rézne schematy dawkowania. Nie udowodniono réznicy
pomiedzy podawaniem dawki 1.50 IU, a stosowaniem dawek przeliczanych na masg¢ ciata pacjenta
do 3.0 IU podawanych co drugi dzien przez 14 dni [74]. Podobne efekty zostaty osiaggnigte podczas
podawania 500 IU jeden raz w tygodniu oraz 1.50 IU trzy razy w tygodniu [75]. Istnieja dowody
swiadczace, 1z czestos¢ podawania leku moze mie¢ wpltyw na proces zstgpowania jadra. Kilka

nizszych dawek podawanych w czasie jednego tygodnia przez 5 kolejnych tygodni wydaje si¢ mie¢
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lepsza skutecznos$¢ niz podawanie jednej wyzszej dawki hormonu co 7 - 10 dni przez 3 tygodnie
[76].

Hormon uwalniajgcy gonadotroping

Analogi gonadoliberyny (np. buserelina, gonadorelina) sg dostgpne w postaci preparatow
donosowych, co pozwala unikng¢ bolesnych iniekcji domigsniowych. Typowe dawkowanie to 1.2
mg dziennie w trzech dawkach podzielonych przez 4 tygodnie. Skuteczno$¢ leczenia waha si¢ w
bardzo szerokich granicach, od 9 do 60%, prawdopodobnie w zwigzku z ré6znymi schematami

podawania leku oraz brakiem homogennosci grup pacjentow [77].

Leczenie w celu zachowania funkcji rozrodczych

Leczenie hormonalne moze poprawi¢ wspotczynnik ptodnosci (fertility index) [77, 78] i z tego
powodu moze by¢ stosowane jako dodatkowa terapia do leczenia chirurgicznego. Nie stwierdzono
r6znicy pomiedzy podawaniem GnRH przed (leczenie neoadjuwantowe) i po (leczenie
adjuwantowe) chirurgicznej orchidopeksji w odniesieniu do poprawy wspodtczynnika ptodnosci,
ktory mogtby postuzy¢ jako czynnik prognostyczny zachowania ptodnosci w starszym wieku [79].
Wcigz nie wiadomo czy wplyw takiego leczenie na budowg histologiczng jadra bedzie miat
znaczenie u dorostego pacjenta. Udowodniono natomiast, ze me¢zczyzni leczeni w dziecinstwie
busereling maja lepsze parametry nasienia w pordwnaniu z grupa mezczyzn, ktéra poddana byla
tylko leczeniu chirurgicznemu badz otrzymata placebo [77].

Leczenie hCG moze uposledza¢ pozniejsza spermatogenezg poprzez zwiekszanie apoptozy
komorek rozrodczych, ktéra przebiega z ostrymi zmianami zapalnymi w jadrach 1 moze prowadzi¢
do zmniejszenia objetosci jader u dorostych pacjentow [80].

Ustalenie grupy pacjentow z wnetrostwem, dla ktorej korzystne bytoby leczenie
hormonalne, jest trudne. Z powodu braku wystarczajacej ilosci danych dotyczacych specyfiki grup
badanych, jak réwniez braku danych dotyczacych odleglych efektow leczenia wspomagajacego,
,,porozumienie Norweskie” nie zaleca stosowania hormonoterapii [81]. Panel ekspertow zaleca
leczenie endokrynologiczne z uzyciem analogéw GnRH w dawkach opisanych powyzej u chtopcow

z obustronnym wnetrostwem w celu zachowania potencjatu rozrodczego (LE: 4).

3.2.4.2.  Leczenie chirurgiczne
Po ukonczeniu 6 miesigca zycia (skorygowany wiek cigzowy), z uwagi na bardzo male

prawdopodobienstwo samoistnego zstgpienia, zalecane jest leczenie chirurgiczne. Powinno ono by¢
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przeprowadzone w ciggu kolejnego roku, i nie pdzniej niz przed ukonczeniem 18 miesigca zycia
[68]. Wczesna orchidopeksja moze spowodowaé czesciowy wyrdwnawczy wzrost jadra, czego nie
obserwujemy w przypadku zabiegu wykonanego w pdzniejszym okresie [79]. Te argumenty
przemawiajg za wykonaniem orchidopeksji pomigedzy 6 a 12 miesigcem zycia dziecka [66].
Niestety pomimo wczesnie wykonanej prawidtowo orchidopeksji w pierwszym roku zycia nawet u
25% chlopcow z wngtrostwem moze rozwing¢ si¢ nieptodno$¢ co potwierdzono ostatnio w
wywiadach medycznych oraz badaniach histologicznych w grupie 333 chiopcoéw. Dotyczylo to
szczegolnie pacjentdéw z obustronnym wnetrostwem, ale u okoto 5% pacjentow z jednostronnym

wnetrostwem wykazano mniejszg liczbe komorek rzrodczych [82].

3.24.2.1. Jadra badalne
Leczenie chirurgiczne jader badalnych polega wypreparowaniu struktur powrdzka nasiennego i
jadra (orchidofuniculolysis) oraz umocowaniu jadra w mosznie (orchidopeksja), wykonane z
dostepu mosznowego badz pachwinowego. Dostep przez moszne zarezerwowany jest dla jader
potozonych nisko. Kazdy z tych dostepéw ma swoje wady i zalety, ktore nalezy rozwazy¢ przed

wyborem konkretnej metody [83].

3.24.2.1.1. Orchidopeksja z dostgpu pachwinowego
Orchidopeksja z dostepu pachwinowego jest powszechnie stosowang metoda operacyjng Z wysokim
odsetkiem powodzenia siggajacym 92% [84]. Istotne etapy zabiegu to: uwolnienie jadra i powrdozka
nasiennego do wysoko$ci pierScienia pachwinowego glebokiego z odpreparowaniem i
rozdzieleniem wszystkich widkien mig$nia dzwigacza jadra, celem uniknigcia wtdrnego
podciagnigcia jadra oraz oddzielenie jadra od jadrowodu. Drozny wyrostek pochwowy otrzewnej
musi zosta¢ podwigzany w czgsci blizszej, na wysokosci pier§cienia pachwinowego wewngtrznego.
Zaniechanie tej czynnosci czesto prowadzi do niepowodzenia leczenia [85]. Podczas zabiegu nalezy
zwroci¢ uwage na towarzyszace patologie, na przyktad usuna¢ przyczepek jadra (Morgagniego).
Podczas zabiegu mozna dokona¢ pomiardw jadra oraz oceni¢ jakos¢ jego potaczenia z najadrzem, a
wszystkie te informacje nalezy odnotowaé¢ w protokole operacyjnym. U niektorych pacjentow
stwierdza si¢ znacznego stopnia oddzielenie jadra od najadrza, co jest niekorzystne prognostycznie
w odniesieniu do ptodnosci. Ostatnim etapem zabiegu jest umieszczenie zmobilizowanego jadra bez
napiecia w kieszonce wytworzonej pod btong kurczliwag. W przypadku niedostatecznej dtugosci
powrozka nasiennego opcjonalnie mozna zastosowa¢ manewr Prentisa, polegajacy na
przemieszczeniu powrdzka nasiennego przysrodkowo w stosunku do naczyn nabrzusznych, CO

pozwala skrocié ,,droge” jadra do moszny [86]. Jezeli potrzebne sg szwy mocujace jadro w mosznie
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nalezy zalozy¢ je pomiedzy ostonka pochwowg jadra a migsniowka btony kurczliwej [87]. Drenaz
limfatyczny po stronie jadra operowanego moze si¢ zmieni¢ z wysokiego zaotrzewnowego na
biodrowy lub pachwinowy, co moze mie¢ znaczenie w przypadku rozwoju choroby nowotworowej

w przysztosci [88].

3.24.2.1.2. Orchidopeksja z dostgpu mosznowego
Jadro badalne, polozone nisko w pachwinie, mozna operowaé¢ z dostepu mosznowego. Podczas
zabiegu nalezy oddzieli¢ jadrowod oraz sprawdzi¢ obecnos$¢ uchytka pochwowego otrzewnej [89].
W kazdym innym przypadku fiksacja jadra jest wykonywana z dostepu pachwinowego. W okoto
20% przypadkow niezbedne jest dodatkowe cigcie w pachwinie celem zaopatrzenia towarzyszacej
przepukliny pachwinowej [90]. Wszystkie obecne przyczepki jadra i najadrza mozna latwo
zidentyfikowa¢ 1 usung¢. Wedlug danych z pisSmiennictwa skuteczno$¢ zabiegu z dostepu
mosznowego wynosi 88 - 100%, a ryzyko nawrotu, atrofii badz hipotrofii jadra wykazano w mniej
niz 1% przypadkow [83]. W opublikowanym ostatnio przegladzie systematycznym z metaanalizg
dotyczacym operacyjnego leczenia niezstgpionych badalnych jader potozonych nisko wykazano
podobng ilo$¢ powiktan wzgledem dost¢gpu pachwinowego. Byly to zakazenia rany operacyjnej,
atrofia jadra, nawrdt choroby czy przepuklina pachwinowa. Jedyna roznica byl krotszy czas

operacyjny [91].

3.24.2.2. Jadra niebadalne
W przypadku jader niebadalnych zabieg operacyjny musi odpowiedzie¢ na pytanie czy jadra s3
obecne czy nie [92]. Gdy jadro zostanie zidentyfikowane nalezy zadecydowac, czy nalezy je usungé¢
czy sprowadzi¢ do moszny. Waznym krokiem leczenia operacyjnego jest staranne zbadanie
pacjenta po wprowadzeniu do znieczulenia ogdlnego. Jadro, wezesniej uznane za niebadalne, moze
by¢ wyczuwalne po wprowadzeniu do znieczulenia, co zmienia postgpowanie chirurgiczne na
opisang powyzej standardowg orchidopeksje z dostepu pachwinowego. W pozostatych przypadkach
najprostszym 1  najwlasciwszym sposobem zlokalizowania jadra wewnatrzbrzusznego jest
laparoskopia [93]. W zaleznosci od stanu i polozenie jadra, podjeta zostaje decyzja o usunigciu
gonady lub orchidopeksji. [94]. Niektorzy rozpoczynaja zabieg od rewizji kanalu pachwinowego, z
mozliwoscig wykonania laparoskopii o ile to konieczne [95]. W przypadku podejrzenia obecnosci
w mosznie szczatkowego jadra, przy stwierdzanym jednoczes$nie przeroscie wyrdéwnawczym
drugiego jadra, operacja z dostepu mosznowego z usuni¢ciem pozostatosci jadra, badz

potwierdzenie jego zaniku, pozwala unikna¢ zabiegu laparoskopowego [96].
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Podczas laparoskopii diagnostycznej] wykonywanej u pacjenta z jadrem niebadalnym
mozemy stwierdzi¢: naczynia jadrowe wnikajagce do kanatu pachwinowego (40%), jadro
wewnatrzbrzuszne (40%) badz tzw. peeping testis (10%) lub $lepo zakonczone naczynia powrozka
nasiennego, ktore S$wiadczg o zaniku jadra (10%) [97].

W przypadku zaniku jadra zabieg konczy si¢ z chwilg jednoznacznego stwierdzenia
obecnos$ci Slepo zakonczonych naczyn jadrowych. W razie stwierdzenia naczyn jadrowych
wnikajacych do kanalu pachwinowego, podczas jego rewizji mozna znalez¢ albo jadro zanikowe
albo jadro prawidltowe, ktore nalezy sprowadzi¢ do moszny [98]. Tzw. peeping testis mozna
sprowadzi¢ do moszny laparoskopowo lub przez ciecie pachwinowe [99]. Sprowadzenie do moszny
jadra brzusznego moze stanowi¢ wyzwanie dla operatora. Jadra potozonego > 2cm powyzej
pierscienia pachwinowego glebokiego zazwyczaj nie da si¢ sprowadzi¢ do moszny bez przecigcia
naczyn jadrowych [100]. W tych przypadkach opcjonalnie wykonuje si¢ zabieg metodg Fowler-
Stephens. [101] (Ryc.2).

Proksymalne przecigcie naczyn jadrowych, z zachowaniem unaczynienia od naczyn
nasieniowodowych oraz naczyn migsnia dzwigacza jadra, stanowig kluczowe etapy zabiegu
Fowler-Stephensa. Ostatnio popularno$¢ zyskata modyfikacja tej metody, ktora polega na niskim
podwigzaniu naczyn jadrowych, umozliwiajac doplyw krwi z tetnicy jadrowej do tetnicy
powrozkowej. Dodatkowa jej zaletg jest takie nacigcie otrzewnej, ktore utatwia umieszczenie jadra
w mosznie [102]. Ryzykiem takiego dojscia operacyjnego jest hipotrofia lub zanik jadra w
przypadkach, gdy pozostajace unaczynienie nie jest wystarczajace [103]. Przezywalno$¢ jadra po
jednoetapowym zabiegu Fowler-Stephens wynosi od 50 do 65%, podczas gdy po dwuetapowym
wzrasta az do 90% [104, 105]. Zalety metody dwuetapowej, w ktorej przerwa migdzy zabiegami
wynosi zazwyczaj 6 miesiecy, to rozwdj] unaczynienie obocznego oraz wicksza mobilnos¢ jadra
[106]. Ponadto, zachowanie jadrowodu zmniejsza ryzyko zaniku jadra [107]. Alternatywna metoda
moze by¢ autotransplantacja jadra z zespoleniem mikrochirurgicznym. Zabieg konczy si¢ sukcesem
w 90% przypadkow, wymaga jednak doswiadczenia i jest stosowany w niewielkiej liczbie
placowek [108].
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3.24.2.3. Powiktania leczenia chirurgicznego
Powiktania leczenia chirurgicznego nie sg czeste, a najpowazniejszym z nich jest zanik jadra.
Systematyczny przeglad pismiennictwa wykazat, iz ogélny odsetek zaniku jadra po orchidopeks;ji
wynosi 1.83%, w przypadku jednoetapowej operacji Fowler-Stephens ryzyko to wynosi 28.1%, a
dwuetapowej 8.2%. [109]. Inne rzadkie powiktania obejmujg: nawrdt wnetrostwa oraz uszkodzenie

nasieniowodu, a ponadto miejscowe zakazenie, rozejscie si¢ rany pooperacyjnej lub krwiak.

3.24.2.4. Leczenie chirurgiczne wnetrostwa po okresie dojrzewania
Badanie obejmujace grupe 51 mezczyzn z jadrem badalnym w kanale pachwinowym, z prawidtowa
druga gonada i bez podjetego w przesztosci leczenia, pokazuje szerokie spektrum zmian
histologicznychtakich gonad. U prawie potowy populacji badanej wykazano znaczacg aktywnosc¢
komorek rozrodczych (germ cell), ktore znajdowaty si¢ na réznych poziomach dojrzewania. Co
wazne, czesto$¢ wystepowania wewnatrzkanalikowych guzéw zarodkowych wynosita 2% [110].
Panel ekspertow zaleca wykonanie orchidektomii u chtopcéw w wieku popokwitaniowym z

wnetrostwem jednostronnym oraz prawidtowym drugim jadrem.
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Rycina 2: Postepowanie w jednostronnie niebadalnych jadrach

Jednostronnie niebadalne jadra

l

Ponowne badanie w znieczuleniu ogélnym

.

Jadro niebadalne Jadro badalne
Laparoskopia diagnostyczna Eksploracja kanatu Standardowa orchidopeksja
pachwinowego
z mozliwoscia laparoskopii
Jadro blisko pier$cienia Laparoskopowa orchidopeksja
| pachwinowego lub orchidopeksja z dostepu pachwinowego
wewngetrznego
Jadro za wysoko do Etapowe leczenie
—> | sprowadzenia — | Fowler Stephens
Slepo zakonczone naczynia Jadro zanikowe bez konieczno$ci dalszych
—>| Jjadrowe —*| procedur
Nagzyp iajqdroyve’ . Eksploracja kanatu pachwinowego
__, | wnikajace do pierscienia

\ 4

pachwinowego
wewnetrznego

3.2.5. Whetrostwo a plodnosé
Zwigzek pomiedzy niezstgpieniem jadra a funkcjg rozrodczg [111] jest szeroko dyskutowany w

pisSmiennictwie 1 wydaje si¢ by¢ wynikiem wielu czynnikow, takich jak: zmniejszenie liczby

30



komorek rozrodczych (germ cells), ich ostabione dojrzewanie [112], zmniejszenie liczby komoérek
Leydiga oraz zwloknienie jader [113].

Pomimo, ze chtopcy z jednym niezstagpionym jadrem maja nizszy wspotczynnik plodnosci,
wskaznik ojcostwa (paternity index) jest u nich taki sam jak w grupie pacjentéw z obustronnie
zstgpionymi jadrami. U chlopcéw z obustronnym wngtrostwem zarowno wspotczynnik plodnosci
jak 1 ojcostwa sg nizsze. Wspodtczynnik ptodnosci to liczba potomstwa urodzonego na pare
przypadajaca na osobnika populacji, podczas gdy wskaznik ojcostwa odzwierciedla faktyczny
potencjat posiadania potmstwa przez mezczyzne [114]. Wiek, w ktorym pacjent z wngtrostwem
poddany jest interwencji chirurgicznej wydaje si¢ by¢ waznym czynnikiem prognostycznym.
Badania endokrynologiczne wykazaly wyzszy poziom inhibiny-B 1 nizszy hormonu
folikulotropowego (FSH) u me¢zczyzn poddanych orchidopeksji w 2 roku zycia w pordwnaniu z
grupa, w ktorej zabieg wykonany byt w starszym wieku. Jest to dowodd, i1z wczesniejsza interwencja
chirurgiczna jest korzystna [115]. Dodatkowo, inne badania wykazaly zwigzek mig¢dzy
niezstgpieniem jadra a zwigkszong utratag komorek piciowych i komoérek Leydiga, co rowniez
sugeruje, iz istotng rolg w zachowywaniu ptodnosci ma wczesniejsza orchidopeksja [116]. Wyniki
badan nasienia nieleczonych pacjentdéw ze stwierdzonym wnetrostwem obustronnym wykazaly
oligospermi¢ w 100%, a azoospermi¢ w 75% przypadkow. Wsrdd leczonych z powodzeniem
pacjentdow z obustronnym wngtrostwem u 75% mozna stwierdzi¢ oligospermi¢ a u 42% W

azoospermig¢ [113].

Biorac pod uwage zachowanie potencjalu ptodnosci, wezesne leczenie chirurgiczne niezstapionych

jader jest wysoce zalecane przed uptywem 12, a najp6zniej do 18 miesigca zycia [67].

3.2.6. Niezstgpione jgdra a nowotworzenie
Chtopcy leczeni z powodu wnetrostwa majg zwigkszone ryzyko zachorowania na nowotwor jadra.
Zaleca si¢ badanie przesiewowe jader oraz samobadanie w trakcie i po okresie dojrzewania[117].
Szwedzkie badanie z udziatem prawie 17 000 mezczyzn, ktorzy byli leczeni operacyjnie z powodu
wnetrostwa 1 obserwowani przez 210 000 ,,osobolat” wykazato, ze leczenie wnetrostwa przed
rozpoczeciem okresu dojrzewania zmniejszyto ryzyko rozwoju raka jadra (u 56 z nich rozwinat si¢
guz jadra). Wzgledne ryzyko zachorowania na raka jadra u pacjentow poddanych orchidopeksji
przed ukonczeniem trzynastego roku zycia jest o 2.2 wyzsze w poroOwnaniu ze szwedzka populacja

0golna; a liczba ta wzrosta do 5.4 u 0s6b leczonych chirurgicznie po trzynastym roku zycia [118].
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Przeglad 1 metaanaliza piSmiennictwa wykazaly rdwniez, ze przedpokwitaniowa

orchidopeksja moze zmniejszy¢ ryzyko wystgpienia raka jadra oraz ze wczesna interwencja

chirurgiczna jest wskazana u chtopcow z niezstapionymi jadrami [119].

3.2.7. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia niezstgpionych jgder u

dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu

(LE)
Niezstgpione jadro jest wskazaniem do leczenia we wczesnym okresie, aby | 2a
unikng¢ utraty jego potencjatu spermatogennego.
Nieudana lub opdzniona orchidopeksja moze zwigkszy¢ ryzyko wystapienia | 2a
nowotworu jadra W pdzniejszym okresie zycia
Im wczesniej podjete zostanie leczenie wnetrostwa, tym mniejsze ryzyko 2a
uposledzenia ptodnosci i rozwoju raka jader.
W jednostronnie niezstapionym jadrze wspotczynnik ptodnosci jest 1b
zmniejszony, natomiast wskaznik ojcostwa pozostaje w normie.
W obustronnie niezstgpionych jadrach obnizony jest zarowno wskaznik 1b
ptodnosci jak i ojcostwa.
Leczeniem z wyboru niezstapionego jadra jest chirurgiczne sprowadzenie go | 1b
do moszny.
Jadro badalne jest leczone chirurgicznie z wykorzystaniem dostepu 2b
pachwinowego.
Jadro niebadalne jest najczesciej operowane laparoskopowo. 2b
Brak jest jednoznacznych wytycznych dotyczacych leczenia hormonalnego. | 2b
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Zalecenia Poziom | Sila
dowodu | oceny
(LE)

Panel ekspertow nie zaleca ani zachowawczego ani chirurgicznego leczenia | 2a Silna

jader podciagajacych si¢. Zalecona jest $cista, coroczna kontrola tych

pacjentéw az do osiaggnigcia dojrzatosci ptciowe;.

Orchidopeksja powinna by¢ wykonana przed ukonczeniem 12 miesigca 2b Silna

zycia, a najpdzniej do 18 miesigca zycia.

Noworodki ptci meskiej z obustronnym wnetrostwem powinny by¢ 1b Silna

ocenione pod katem mozliwych zaburzen roznicowania pici.

Diagnostyczna laparoskopia powinna by¢ wykonana celem zlokalizowania | la Silna

jadra brzusznego.

Terapia hormonalna we wnetrostwie jednostronnym nie przynosi korzysci w | 2a Silna

zakresie wspotczynnika ojcostwa.

Leczenie endokrynologiczne powinno zosta¢ zaproponowane w przypadku | 4 Staba

jader niezstgpionych obustronnie.

Poinformuj pacjenta / opiekunéw 0 zwigkszonym ryzyku nowotworu jadra, | 3 Staba

ktore w przypadku wnetrostwa wystepuje zarowno po okresie pokwitania

jak i w starszym wieku. Przedyskutuj usunigcie jadra w przypadku kiedy

drugie jadro jest prawidtowe i znajduje si¢ W mosznie.

3.3. Guzy jader u chlopcow w okresie przedpokwitaniowym

3.3.1. Wstep
Guzy jadra stanowig 1 - 2% wszystkich guzow litych wystepujacych u dzieci [120]. Guzy
wystepujace u chtopcow w okresie przedpokwitaniowym pod wieloma wzgledami ro6znig si¢ od
guzow jader starszych chlopcow i dorostych me¢zczyzn: wystepuja rzadziej, dominujg inne typy
histologiczne (potworniaki oraz guzy pecherzyka zottkowego sa czestsze, guzy zarodkowe rzadsze)
a zmiany czesciej s tagodne. Przeprowadzone w ostatnim czasie badanie epidemiologiczne
wykazato, ze u pacjentow < 15 roku zycia czgstos¢ wystgpowania guzéw jader jest najwyzsza w

Azji (4.2 na milion) i Ameryce Potudniowej (5 na milion) a najnizsza w Europie (2.1 na milion)
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oraz Ameryce Poélocnej (2.5 na milion). Czestos¢ wystepowania guzow jader w starszych
populacjach prezentuje si¢ odwrotnie: najwyzsza jest w Europie (137.4 na milion) i Ameryce
Potnocnej (94.9 na milion), najnizsza w Ameryce Potudniowej i Centralnej (66.5 na milion) i Azji
(27.1 na milion) [121].U chtopcow w wieku przedpokwitaniowym szczyt wystepowan przypada na
okoto 2. rok zycia [122]. Kilka przeprowadzonych w ostatnim czasie badan wykazato, ze 60 — 75%
guzow to zmiany tagodne [120, 123 — 127]. TIN (ang. testicular intratubular neoplasia) w zasadzie
nie wystepuje u dzieci [128 — 131]. Guzy jader moga by¢ sklasyfikowane jako guzy zarodkowe albo
guzy wywodzace si¢ z komorek zrgbowych. Specyficznym typem nowotworu jest gonadoblastoma
— ten guz zawiera zaréwno elementy zarowno zarodkowe jak 1 stromalne i prawie wylacznie
spotykamy go u pacjentdw z zaburzeniami réznicowania pici [132].

W ostatnich 30 latach wykazano, ze rdznica pomigdzy guzami wystgpujacymi u dzieci i u dorostych
jest znaczaca. Dotyczy ona nie tylko réznorodnosci 1 czgstosci wystepowania guzow [121], ale
takze ich histopatologii [128]. U chlopcow w wieku przedpokwitaniowym wigkszo$¢ guzow to

zmiany tagodne, w okresie popokwitaniowym ztosliwe.

3.3.2. Obraz kliniczny

U ponad 90% pacjentdow w obrazie klinicznym dominuje obecno$¢ niebolesnej masy w obrgbie
moszny, ktéra zauwazona jest przez opiekuna prawnego, lekarza lub samego pacjenta. Wystepujacy
w wywiadzie uraz, bol czy przepuklina sa rzadkie. Wodniaki stwierdzane sg u 15 — 50% pacjentow
[124, 133]. U chlopcow, u ktérych wystepuja cechy przedwczesnego pokwitania (wzrost pracia,
pojawienie si¢ owlosienia lonowego) z towarzyszacym wysokim stezeniem testosteronu i niskim
gonadotropiny, nalezy wykluczy¢ guz z komorek Leydiga [134].

U pacjentow ze stwierdzong masg w obrebie moszny nalezy, jako rozpoznanie rdznicowe,
rozwazy¢ obecno$¢ guzow pozajadrowych. Sa one zdecydowanie rzadsze od guzoéw jader.
Spektrum guzéw pozajadrowych obejmuje: migsniaki gtadkokomodrkowe, witokniaki, ttuszczaki,
naczyniaki, naczyniaki limfatyczne torbielowate oraz z guzow ztosliwych migsniakomigsaka
prazkowanokomoérkowego, ktory charakteryzuje si¢ doskonalym rokowaniem i rzadko wystepujacy
barwnikowy neuroektodermalny nowotwor wieku dziecigcego, ktory charakteryzuje si¢ duzym
odsetkiem nawrotow [135 — 138]. Poniewaz wigksza czg§¢ guzow jader to zmiany lagodne,
srédoperacyjne badanie histopatologiczne powinno by¢ dostepne. W przypadku zmian tagodnych
zalecane jest postepowanie oszcz¢dzajace gonadg, orchidektomia wykonywana jest w przypadku

zmian zto§liwych.
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3.3.3. Ocena

Do potwierdzenia diagnozy konieczne jest wykonanie badania USG o wysokiej rozdzielczosci (7.5
— 12.5 MHz), najlepiej z opcja doppler. Odsetek wykrycia guza podczas takiego badania jadra
zlbizony jest do 100% [139 - 142]. Wraz z uzyciem ultrasonografii o wysokiej rozdzielczo$ci coraz
czesciej u chlopcow w wieku przedpokwitaniowym mozna stwierdzi¢ obecno$¢ mikrozwapnien.
Wykonana w ostatnim czasie metaanaliza wykazata, ze tylko u 4 z 296 chtopcoéw (wiek < 19 roku
zycia, stwierdzone mikrozwapnienia) rozwingl si¢ guz jadra; dodatkowo u 2 z nich w wywiadzie
obecny byl guz tego samego lub przeciwnego jadra [143]. W przypadku stwierdzenia
mikrozwapnien u pacjenta obcigzonego dodatkowymi czynnikami ryzyka, nalezy poinformowac go
o zwickszonym prawdopodobienstwie wystapienia guza jadra i zacheci¢ do samokontroli —
podobnie jak pacjentéw z wnetrostwem w wywiadzie [144]. Brakuje dowodow jakoby regularnie
powtarzane badania ultrasonograficzne byly przydatne [143]. Ryzyko nieptodnosci moze byc¢
wyzsze u pacjentow, u ktorych stwierdzono mikrozwapnienia, a w przypadku gdy potwierdzi si¢ u
nich nieptodno$¢ wzrasta ryzyko rozwoju guza w poréwnaniu z pacjentami bez mikrozwapnien czy
ktopotéw z plodnoscia [145]. Ze wzgledu na niskie ryzyko wystapienia guza w drugim jadrze,
nawet w przypadku mikrozwapnien, nie okreslono wskazan do zastosowania biopsji u chlopcéw w
wieku przedpokwitaniowym.

W przypadku postugiwania si¢ markerami nowotworowymi podczas diagnostyki, nalezy wziaé¢ pod
uwage wiek pacjenta. Ludzka gonadotropina kosméwkowa (beta-hCG) pochodzi z raka
kosméwkowego, embrionalnego oraz nasieniaka. Te guzy sa niezwykle rzadkie u chtopcéw w
wieku przedpokwitaniowym i dlatego ten marker nie jest przydatnym w tej grupie wiekowej.
Badanie poziomu alfa-fetoproteiny (AFP) ma ograniczone zastosowanie w pierwszych miesigcach
zycia [133] - czasami dopiero po okoto 12 miesigcach zycia osigga ona prawidlowe wartosci (<10
ng/mL) [127, 146]. W > 90% przypadkéw jest produkowana przez guzy pecherzyka zottkowego.
Potworniaki takze moga produkowaé AFP, chociaz jej poziom jest wowczas duzo nizszy [147]. Ten
marker powinien by¢ oznaczany przed kazda interwencja operacyjng (operacja
oszczedzajaca/orchidektomia). Czas pottrwania AFP wynosi 5 dni 1 u pacjentow z podwyzszonym
poziomem powinna by¢ oznaczona po 5 dniach od leczenia operacyjnego. Nie ma wskazan do
przedoperacyjnego oceniania stopnia zaawansowania nowotworu - nie ma on znaczenia bez

koncowego wyniku badania histopatologicznego.
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3.3.4. Postepowanie
W przypadku podejrzenia guza jadra, powinien on by¢ leczony operacyjnie ze $rodoperacyjnie
przeprowadzonym badaniem histopatologicznym. Nie ma wskazan, aby taki zabieg wykonywany
byl w trybie natychmiastowym. Oczywiscie celem potwierdzenia diagnozy oraz redukcji niepokoju
w rodzinie pacjenta taki zabieg powinien by¢ wykonany w trybie pilnym, najlepiej w przeciggu
kilku dni od wstepnego rozpoznania. Zabieg oszczedzajacy powinien by¢ wykonany zawsze, jezeli
tylko istnieje taka mozliwo$¢. W niedawno opublikowanym artykule wykazano, ze tylko u 2
pacjentow sposrod 227 leczonych operacyjnie z oszcz¢dzeniem gonady doszio do nawrotu (u

jednego pacjenta byla to torbiel naskorkowa, u drugiego dojrzaty potworniak) [148 — 150].

Orchidektomia moze by¢ rozwazana jezeli w przedoperacyjnym badaniu ultrasonograficznym o
wysokiej rozdzielczo$ci nie mozna stwierdzi¢ prawidlowego migzszu jadra i/lub w przypadku
poziomu AFP > 100 ng/mL u pacjenta powyzej 12 miesigca zycia — istnieje tutaj wysokie

prawdopodobienstwo guza pegcherzyka zoéttkowego.

Dostep chirurgiczny, ktory zaaprobowal Panel Ekspertow to dost¢gp pachwinowy. Zamknigcie
naczyn podczas operacji pozwala na lepszy wglad, szczegolnie podczas zabiegéw oszczedzajacych
gonad¢. Takie zabiegi wraz ze S$rdédoperacyjnym badaniem histopatologicznym powinny by¢
wykonywane celem potwierdzenia rozpoznania (guz tagodny vs. zlosliwy) oraz celem
potwierdzenia obecno$ci odpowiedniego marginesu resekcji (RO — brak obecnosci elementéw guza
w lozy). W przypadku resekcji okreslanej jako RO, ostonki jadra sg zamknigte a jadro umieszczone
w mosznie. W przypadku resekcji okreslanej jako R1 (usunigto zmiany makroskopowe, margines
jest dodatni) potwierdzonej $rodoperacyjnym badaniem histopatologicznym, nalezy wykonad
orchidektomig. Jezeli w koncowym badaniu histopatologicznym resekcja bedzie okreslona jako R1,
pomimo ujemnego marginesu podczas badania S$rdédoperacyjnego, orchidektomia z dostgpu

pachwinowego moze by¢ bezpiecznie wykonana.

U pacjentéow ze zto§liwym guzem (guz pgcherzyka zottkowego, niedojrzaly potworniak) nalezy
oceni¢ rozlegto§¢ procesu nowotworowego i wykona¢ badanie MR brzucha oraz TK klatki
piersiowej. Jezeli zaistnieje podejrzenie obecnosci guza niezwigzanego z zadnym narzadem,
pacjenta nalezy skierowa¢ do onkologa. W przypadku pacjentéw z rzadkim rozpoznaniem guza z
komorek ziarnistych (Granulosa cell tumor) obrazowanie brzucha, celem wykluczenia
powickszenia weztow chtonnych, jest kluczowe, poniewaz moze to by¢ guz ztosliwy; w przypadku

guzéw wywodzacych si¢ z komorek Sertolego oraz Leydiga wykonanie badania MR brzucha jest

36



zalecane — okoto 10% z tych guzow to zmiany ztosliwe a, zgodnie z danymi z pis$miennictwa
dotyczacymi pacjentow dorostych, przerzuty nie odpowiadajg dobrze na chemii- i radioterapie [151,
152]. W przypadku zmian ztosliwych klasyfikacja guzow jader pacjentow dorostych TNM z 2015
roku moze by¢ zastosowana [153]. W przypadku guzow tagodnych (dojrzaty potworniak, torbiel

naskorkowa) nie ma koniecznos$ci poszerzania klasyfikacji.

3.3.5. Typy guzow jgder u chltopcow w okresie przedpokwitaniowym
Potworniaki to zazwyczaj zmiany fagodne u chlopcéw w wieku przedpokwitaniowym; sa
najczeéciej rozpoznawane w tej grupie wiekowej (u okoto 40% pacjentow) [120, 154]. Sredni wiek
wystepowania tych guzoéw to 13 miesigc zycia (0 — 18 miesiecy). U starszych chtopcow 1 w wieku
dorostym uznawane bywaja za guzy ztosliwe. Histologicznie sktadaja si¢ z elementow ekto-, endo-
i mezodermy, wigkszo$¢ z ktorych mikroskopowo wykazuje cechy dojrzatosci [155]. Nalezy jednak
pamietac, ze 1 w tej grupie wiekowej zdarzajg si¢ zmiany o charakterze niedojrzatych potworniakéw
[156]. Aby wykluczy¢ obszary o charakterze zlosliwym, jak migdzy innymi ogniska guza z
pecherzyka zottkowego, caly preparat powinien by¢ przebadany. W badaniu ultrasonograficznym
obraz tych guzow jest niejednorodny, wystepuja w nim zwapnienia [157]. Poziom AFP nie
powinien przekracza¢ 100 ng/mL w wieku niemowlecym. W pismiennictwie odnotowano tylko

jeden nawrot choroby po operacji oszczgdzajacej gonade [150].

Torbiele naskorkowe to guzy wywodzace si¢ z ektodermy, wydaja si¢ by¢ spokrewnionymi z
dobrze zréznicowanymi potworniakami. Sg to zmiany lagodne [155]. Nabtonek produkujacy
keratyng jest odpowiedzialny za depozyty widoczne w badaniu ultrasonograficznym jako obszary
hyperechogenne [157]. Leczenie operacyjne oszczgdzajace gonade powinno by¢ zastosowane a
rozpoznanie potwierdzone histopatologicznie. Nie ma koniecznosci dalszego monitorowania
pacjenta; w pismiennictwie odnotowano jeden przypadek nawrotu: wystapit 13 lat po rozpoznaniu

[149].

Mtodzienczy guz z komorek ziarnistych (ang. juvenile granulosa cel tumour) wystepuje zazwyczaj
W pierwszym roku zycia, typowo w jego pierwszych szesciu miesigcach [158]. Guzy te sg wyraznie
ograniczone, maja ciemnozotty kolor; 2/3 z nich zawiera elementy torbielowate a 1/3 to guzy lite
[158]. Zreb guza moze by¢ zardwno widknisty, jak 1 wildknisto-§luzowy. Dotychczas nie

odnotowano zadnego nawrotu po leczeniu oszczedzajacym gonade [158, 159].
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Guzy z komoérek Leydiga powstaja z komorek produkujacych testosteron. Powinny by¢
podejrzewane u chlopcow z cechami przedwczesnego dojrzewania, wysokimi poziomami
testosteronu i niskimi gonadotropiny [134]. Typowy wiek wystepowania to 5 — 10 rok zycia. Guzy
te s3 wyraznie odgraniczone, w swojej budowie zawierajg zotto-brazowe guzki. Do tej pory u
dzieci nie odnotowano ani guzow ztosliwych wywodzacych si¢ z komoérek Leydiga, ani nawrotde
po oszczedzajacym leczeniu operacyjnym [160, 161]. U dorostych zmiany te sg ztosliwe w 10% i
pierwotne zaotrzewnowe usuni¢cie powickszonych weztow chtonnych powinno byé rozwazone w

tej grupie wiekowej. Przerzuty nie reagujg dobrze ani na chemio- ani na radioterapi¢ [162].

Okoto 1/5 guzéw z komorek Sertolego wystepuje u dzieci; zazwyczaj w pierwszym roku zycia
[163]. W populacji pediatrycznej LCCSCT (ang. large-cell calcyfying Sertoli cel tumours) stanowia
najczestszy wariant tych guzow [164, 165]. Moga wystgpowaé u pacjentow z zespolami
dysplastycznymi takimi jak: zespot Carney’a czy Peutz-Jeghers’a [165 — 167]. Za wyjatkiem
jednego guza LCCSCT o charakterze ztosliwym [164], wszystkie inne opisane guzy byty tagodne.

Z tego wzgledu zalecana jest operacja oszczedzajaca gonade.

Guzy pecherzyka zottkowego to najczestsze zltosliwe guzy zarodkowe u chlopcow w wieku
przedpokwitaniowym; stanowig okoto 15% guzéw [120]. Wystepuja podr réznymi nazwami:
endodermal sinus tumours, juvenile embryonal carcinoma, clear cel carcinoma, orchioblastoma,
vitellineum, archenteronoma, extraembryonal mesoblastoma [168]. Histologicznie sa guzami litymi
o0 zo6tto-szarym Kkolorze. Zazwyczaj wystepuja w pierwszych 2 latach zycia [169]. Do 80 — 85% tych
guzow ograniczonych jest do jader (Stadium 1) [170]. Rozsiew nowotworowy zazwyczaj nastepuje
droga krwi (klatka piersiowa). 20% zmian w Stadium 1 moze w przeciggu 2 lat powodowac
przerzuty u 20% chorych. W niemieckim badaniu, ktoére objeto 91 pacjentow w Stadium 1, u 14
stwierdzono nawrdt choroby. Wszyscy pacjeci zostali wyleczeni przy zastosowaniu samej
chemioterapii. Czterech z 5 pacjentow z choroba przerzutowa stwierdzong na poczatku terapii
zareagowalo na chemioterapi¢ po orchidektomii [171]. W ostatnio opublikowanym chifskim
badaniu 21 pacjentow z 90 w Stadium 1 choroby otrzymalo pierwotnie chemioterapi¢, Jeden
pacjent z 21 mial nawrot choroby, podczas gdy u 29 z 69 pacjentéw objetych obserwacja po
radykalnym leczeniu operacyjnym odnotowano nawrdt. Odsetek przezycia podczas 4-letniej
obserwacji wynidst 97.8% [169], prawie taki sam odsetek nawrotow odnotowaty amerykanskie
grupy onkologow [172, 173]. W zwigzku z powyzszym pacjenci w Stadium 1 choroby (bez
stwierdzonych przerzutow w badaniu MR brzucha i KT klatki piersiowej, prawidtowy dla wieku

poziom AFP) powinni by¢ objeci opieka onkologa dzieciecego. Poziom AFP oraz badanie MR
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brzucha powinny by¢ kontrolowane 1 raz na 2 - 3 miesigce, przynajmniej w pierwszych 2 - 3 latach
[133]. Jest to szczegodlnie zalecane u pacjentdOw z zajeciem naczyn linfatycznych, poniewaz jest to
jeden z czynnikéw prognostycznych okreslony w ostatnio przeprowadzonych badaniach [169]. W
przypadku nawrotu pacjent powinien by¢ poddany leczeniu onkologicznemu, zgodnie z

obowigzujgcymi protokotami.

3.3.6. Kontrola
Regularnie przeprowadzane badanie ultrasonograficzne jest zalecane celem wykrycia nawrotow
oraz innych patologii w obrgbie moszny. W zwigzku z niewielkg liczbg badan dotyczacych
nawrotow po leczeniu oszczg¢dzajagcym i orchidektomii, nie ma mozliwosci stworzenia jasnych
zalecen co do dlugosci i czestoéci kontroli. Powtarzanie badania ultrasonograficznego co 3 — 6
miesi¢cy w pierwszym roku obserwacji wydaje si¢ by¢ rozsadnym postepowaniem — w tym okresie
stwierdzono kilka nawrotdéw, a odsetek atrofii gonady po leczeniu oszczedzajacym jest niski [148].
Tylko u pacjentéw z potwierdzonymi zmianami o charakterze zlosliwym regularne badania
kontrolne w okresie > 1 roku wydaja si¢ rozsadne (patrz wyzej). Kontrole pacjentéw, u ktérych
potwierdzono guz z komodrek Leydiga powinny obejmowaé takze badania endokrynologiczne.
Zgodnie z danymi dostgpnymi w bazie SEER, 5-letnie przezycie pacjentow < 14 roku zycia z

rozpoznanymi zto§liwymi guzami jader wyniosto 97.4%, u pacjentdw z przerzutami 72.6% [174].

3.3.7. Wrodzony przerost nadnerczy
Chtopcy z wrodzonym przerostem nadnerczy (CAH) stanowig szczeg6lna grupe chorych. U 1/3 z
nich mogg wystgpi¢ TART (ang. testicular adrenal rest tumours). Czgsto$¢ ich wystepowania
wzrasta z wiekiem [175, 176] . Prawdopodobnie jest to spowodowane obecnos$cia ektopowo
potozonych komorek nadnerczowych, ktore powigkszaja si¢ pod wptywem patologicznej stymulacji
przez ACTH [177]. Zmiany te nie majg potencjalu onkogennego, ale moga mie¢ negatywny wptyw
na ptodno$¢ poprzez zastepowanie prawidlowej tkanki jadra [177, 178]. Tacy pacjenci powinni by¢
objeci przesiewowymi badaniami ultrasonograficznymi; powinni otrzymaé rzetelng informacje
dotyczacg ptodnosci oraz mozliwo$¢ zamrozenia nasienia [178]. Do tej pory nie opisano guza
zlosliwego, ktory rozwinat si¢ u pacjentoéw z TART. W zwiazku z powyzszym leczenie operacyjne

powinno by¢ rozwazone bardzo ostroznie.
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3.3.8. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia guzow jgder u chtopcow w

okresie przedpokwitaniowym

Podsumowanie

Poziom dowodu (LE)

Guzy jader u chtopcéw w wieku przedpokwitaniowym wystepuja | 2a

rzadziej i réznig si¢ histologicznie od guzow wystepujacych u

mtodych dorostych i dorostych pacjentow.

U chlopcéw w wieku przedpokwitaniowym 60 — 75% guzéw to | 3

zmiany tagodne.

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Badanie ultrasonograficzne o wysokiej rozdzielczosci, najlepiej z 3 Silna

opcja doppler, powinno by¢ zastosowane do potwierdzenia diagnozy.

Poziom alfa-fetoproteiny powinien by¢ oznaczony u pacjentow z 2b Silna

guzem jadra przed leczeniem operacyjnym.

Leczenie operacyjne powinno obejmowac srodoperacyjne badanie 3 Silna

histopatologiczne; leczenie nie musi by¢ przeprowadzone w trybie

natychmiastowym.

Leczenie operacyjne oszczgdzajace gonade powinno by¢ 3 Silna

przeprowadzone w przypadku wszystkich zmian o charakterze

tagodnym.

Badanie MR brzucha oraz TK klatki piersiowej jest konieczne tylkou | 3 Silna

pacjentéw ze zmianami ztosliwymi celem wykluczenia obecnosci

przerzutow.

Badanie z zastosowaniem MR powinno by¢ przeprowadzone tylkou | 4 Staba

pacjentow z guzami z komorek Leydiga 1 Sertolego celem

wykluczenia obecnosci powigkszenia weztow chlonnych.

Pacjenci ze zmianami, ktore nie sgograniczone do samego jadra, 4 Staba

powinni by¢ objeci opiekg onkologa dziecigcego.
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3.4. Wodniak jadra

3.4.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Wodniakiem jadra okreslamy nagromadzenie si¢ surowiczego ptynu pomiedzy blaszkami: Scienna
i trzewna, ostonki pochwowej jadra [179]. Patogenetycznie pierwotny wodniak jadra jest
konsekwencjg utrzymanej drozno$ci wyrostka pochwowego otrzewnej. Wtorny wodniak jadra
powstaje w innym mechanizmie. Niekompletne zamknigcie si¢ wyrostka pochwowego otrzewnej
wigze si¢ z powstaniem réznorodnych typéw komunikujacego wodniaka jadra. Szeroko otwarty
wyrostek pochwowy otrzewnej, ktéry pozwala na swobodne przemieszczanie si¢ narzgdow jamy
brzusznej, definiujemy jako przepukling pachwinowg [180]. Doktadny moment spontanicznego
zamkniecia si¢ wyrostka pochwowego otrzewnej nie zostat poznany. W grupie 80 - 94%
noworodkow i u okoto 20% pacjentow dorostych pozostaje on otwarty [181]. W przypadku braku
zarosniecia srodkowej cze$ci wyrostka pochwowego otrzewnej mamy do czynienia z wodniakiem
powrdzka nasiennego. U noworodkdéw obserwuje si¢ rowniez wodniak jadra, w ktorym brak jest
potwierdzonej droznosci wyrostka pochwowego otrzewnej [182]. Niekomunikujacy wodniak jadra,
ktérego patogeneza oparta jest na braku rownowagi pomiedzy tworzeniem i wchlanianiem si¢
surowiczego plynu, moze by¢ konsekwencja niewielkiego urazu moszny, skretu jadra, zapalenia

najadrza, operacji zylakow powrozka nasiennego, a takze nawrotowym wodniakiem jadra.

3.4.2. Ocena diagnostyczna
Klasyczny obraz komunikujagcego wodniaka jadra obejmuje zmiany wielkoSci moszny, czesto
kojarzone z poruszaniem si¢ pacjenta. Wodniak jadra moze by¢ zdiagnozowany na podstawie
wywiadu i badania przedmiotowego pacjenta. W wiekszosci przypadkow transiluminacja moszny
potwierdza wstgpng diagnoz¢ wodniaka jadra. Nie mozemy jednak zapomnie¢, ze ptynna tres¢ w
jelitach i niektore guzy charakterystyczne dla wieku przedpokwitaniowego moga wyglada¢ w tym
badaniu w taki sam sposob [183, 184]. Wodniak jadra nie podlega redukcji manualnej oraz nie
towarzysza mu inne objawy. Pomimo poszerzenia swojego obwodu sama moszna jest migkka,
przezierna i bez wyczuwalnego napigcia. W przypadku jakichkolwiek watpliwosci dotyczacych
zawartosci worka mosznowego wskazane jest wykonanie badania USG. Jego czulo$¢ wynosi
niemal 100% w wykrywaniu patologii w tej lokalizacji. Badanie USG moszny z opcja Doppler
pomaga zréznicowaé wodniak jadra od zylakéw powrozka nasiennego i skretu jadra. Nalezy jednak

pamietac, ze wodniak jadra moze towarzyszy¢ obu tym jednostkom chorobowym.
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3.4.3. Postepowanie
Ze wzgledu na mozliwo$¢ spontanicznego ustagpienia objawoéw wodniaka jadra, u wigkszosci dzieci
brak jest wskazan do chirurgicznego leczenia w pierwszych dwunastu miesigcach zycia [185] (LE:
2). Ryzyko progresji wodniaka jadra poddanego obserwacji w kierunku wig¢znacej przepukliny
pachwinowej jest niskie [185]. Wczesne leczenie chirurgiczne zalecane jest u pacjentow z
podejrzeniem towarzyszacej przepukliny pachwinowej lub patologii w obrgbie samego jadra. [186,
187] (LE: 2). Utrzymywanie si¢ objawow wodniaka jadra powyzej dwunastego miesigca zycia
moze by¢ wskazaniem do leczenia operacyjnego. Brak jest dowodow jakoby pozostawienie tego
typu wodniaka jadra miato wpltyw na uszkodzenie jadra. Naturalny przebieg wodniaka jadra
powyzej drugiego roku zycia jest stabo udokumentowany 1 brak jest dowodow na poparcie obecnej
praktyki. By¢ moze wydluzenie okresu obserwacji przyczynitoby si¢ do obnizenia liczby
koniecznych operacji bez wzrostu zachorowalnosci [188].

Podczas pierwszej wizyty pacjenta nalezy uzupetni¢ zaré6wno wywiad jak i badanie
przedmiotowe 0 dolegliwosci zwigzane z drugim jadrem [189] (LE: 2). W przypadku wodniaka
jadra pojawiajagcego si¢ u chltopcow w starszym wieku najcze$ciej mamy do czynienia z
wodniakiem niekomunikujacym. Wobec duzej szansy samoistnego wchlonigcia si¢ takiego
wodniaka (75%) zalecana jest postawa wyczekujaca. Czas obserwacji okreslony zostat na 6 — 9
miesiecy [190]. W grupie pacjentéw pediatrycznych leczenie operacyjne polega na podwigzaniu
przetrwalego wyrostka pochwowego otrzewnej z pozostawieniem otwartego kikuta dystalnego.
Wodniak powrdzka nasiennego powinien by¢ wyciety w catosci lub otwarty [184, 186, 191, 192]
(LE: 4). Zabieg wykonywany jest z dostgpu pachwinowego. Przy prawidlowo wykonanym zabiegu
ryzyko uszkodzenia jadra podczas operacyjnego leczenia wodniaka jadra lub przepukliny
pachwinowej jest bardzo niskie (0,3%) (LE: 3). Operacja przepukliny pachwinowej z przezskornym
zamknigciem otwartego wyrostka pochwiwegootrzewnej to alternatywne leczenie matoinwazyjne
dla procedury otwartej [193, 194]. Srodki sklerotyzujace nie powinny by¢ uzywane w leczeniu
wodniaka jadra. Jest to zwigzane z ryzykiem chemicznego zapalenia otrzewnej poprzez otwarty
wyrostek pochwowy otrzewnej [184, 186] (LE: 4). Dostep mosznowy (metoda Lorda albo

Jaboulaya) stosowany jest w przypadku wtornego, niekomunikujgcego wodniaka jadra.
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3.4.4. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia wodniaka jgdra u dzieci

Podsumowanie Poziom dowodu (LE)

U wigkszosci dzieci chirurgiczne leczenie wodniaka jadra nie jest | 2a
zalecane w pierwszych dwunastu miesigcach zycia. Jest to
spowodowane tendencja do jego samoistnego zanikania. Ryzyko
progresji wodniaka jadra poddanego obserwacji w kierunku

przepukliny pachwinowej okreslane jest jako niskie.

U pacjentow pediatrycznych leczenie operacyjne wodniaka jadra | 4
bedzie polega¢ na podwigzaniu przetrwatego wyrostka pochwowego

otrzewnej z dostepu pachwinowego.

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Przed podjeciem decyzji o chirurgicznym leczeniu wodniaka jadra 2a Silna

u wickszosci dzieci zalecana jest jego obserwacja przez dwanascie

miesiecy.

Wczesne leczenie chirurgiczne zalecane jest u pacjentow z 2b Silna
podejrzeniem towarzyszacej przepukliny pachwinowej lub patologii

w obrebie jadra.

Badanie USG moszny jest zalecane w przypadku watpliwos$ci 4 Silna

dotyczacych zawartosci worka mosznowego.

Wobec zagrozenia chemicznym zapaleniem otrzewnej uzywanie 4 Silna
srodkéw sklerotyzujacych do leczenia wodniaka jadra nie jest

zalecane.

3.5. Ostra moszna

3.5.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
,,Ostra moszna” jest stanem naglym wymagajacym pilnej konsultacji specjalistycznej. Najczestsze
przyczyny to: skret jadra, skret przyczepka jadra, zapalenie najadrza lub zapalenie najadrza 1 jadra
[195 - 200]. Sposrod innych przyczyn ostrego bolu moszny wymieni¢ nalezy: idiopatyczny obrzek

moszny, zapalenie jadra na podtozu wirusa swinki, zylaki powrdzka nasiennego, krwiak moszny,

43




uwieznietg przepukling pachwinowa, ostre zapalenie wyrostka robaczkowego oraz choroby
ogolnoustrojowe (np. plamica Schoenleina-Henocha) [201 - 213]. Uraz moze by¢ takze przyczyna
ostrej moszny — moze doprowadzi¢ do krwiaka w obrebie moszny, zmiazdzenia, rozerwania,
przemieszczenia albo skretu jadra [214 - 219]. U otylych chtopcéw w wieku przedpokwitaniowym
obserwujemy czasem, w odpowiedzi na zimno, b6l moszny o natezeniu od tagodnego do $redniego.
Dolegliwosci te powstaja na podtozu martwicy tkanki ttuszczowej okolicy krocza [220].

W tym rozdziale doktadnie omdéwiony bedzie skret jadra i zapalenie najadrza. Informacji
dotyczacych nawracajacego zapalenia najadrza nalezy szuka¢ w rozdziale na temat infekcji. Skret
jadra wystepuje najczesciej w wieku noworodkowym oraz pokwitaniowym, podczas gdy skret
przyczepka jadra obserwujemy u pacjentow w prawie kazdej grupie wiekowej [221]. Zapalenie
najadrza obserwujemy gldwnie u pacjentdw ponizej 1 roku zycia oraz pomigdzy 12 a 15 rokiem
zycia [222, 223]. W jednym z badan oszacowano roczng czgsto$¢ wystepowania tej jednostki
chorobowej na okoto 1.2 na 1000 dzieci [224].

Do skretu jadra stwierdzonego w okresie okotoporodowym dochodzi najczesciej w okresie
prenatalnym. W 11 — 21% przypadkéw mamy tu do czynienia ze skr¢gtem obustronnym [225]. W
przeciwienstwie do wewnatrzostlonkowych skretow jadra, typowych dla pacjentéw w wieku

pokwitaniowym, wigkszos$¢ skretow jadra okresu okotoporodowego to skrety zewnatrzostonkowe.

3.5.2. Ocena diagnostyczna
Poza przypadkami skretu jadra u noworodkow, pacjent zglasza dolegliwosci bolowe zlokalizowane
w obregbie moszny. Nagly epizod silnego bolu tej okolicy z towarzyszacymi wymiotami to typowy
obraz skretu jadra lub przyczepka jadra [226, 227].

Czas trwania objawow, zarowno w skrecie jadra (69% objawow rozwija sie w ciggu 12
godzin) jak i skrecie przyczepka jadra (62%), jest zazwyczaj krotszy niz w zapaleniu najadrza
(31%) [197, 198, 223]. Chiopcy w wieku przedpokwitaniowym cze$ciej niz w wieku
popokwitaniowym prezentuja nietypowe objawy choroby, co skutkuje pozniejszym postawieniem

diagnozy, interwencji chirurgicznej i czgstsza orchidektomia [228].

We wczesnym stadium choroby umiejscowienie bolu moze utatwi¢ postawienie diagnozy. U
pacjentéw z ostrym zapaleniem najgdrza jest ono wyczuwalnie napiete, podczas gdy u pacjentow ze
skretem jadra napicte jest cale jadro. Pacjenci ze skretem przyczepka jadra odczuwaja izolowane
napigcie w gornym biegunie jadra [223].

Patologiczne (poziome) utozenie jadra w mosznie czgsciej spotykane jest w skrecie jadra niz
w przypadku zapalenia najadrza [197]. Sprawdzenie odruchu mig$nia dzwigacza jadra jest prosta
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metodg diagnostyczng. Jego brak jest charakterystyczny dla skretu jadra — czutos¢ badania oceniana
jest na 100%, a swoisto$¢ na 66% [222, 227] (LE: 3). Uniesienie moszny do gory moze uSmierzy¢
dolegliwo$ci bolowe w zapaleniu najadrza, ale nie w przypadku skretu jadra.

Goraczka towarzyszy czesciej przypadkom zapalenia najadrza (11 - 19%). Klasyczny objaw
,.blekitnej plamy” byt stwierdzony u zaledwie 10 - 23% pacjentdw ze skretem przyczepka jadra
[196, 197, 222, 229]. Jednoznaczne okreslenie przyczyny ostrego bolu moszny na podstawie
samego wywiadu i badania przedmiotowego czesto jest trudne [195 - 200, 222, 229].  Dodatni
posiew moczu stwierdza si¢ u bardzo nielicznych pacjentéw z zapaleniem najgdrza [199, 222, 229,
230]. Nalezy jednak pamieta¢, ze prawidtowy wynik posiewu moczu nie wyklucza zapalenia
najadrza, a nieprawidlowy nie wyklucza skretu jadra.

Badanie USG moszny z opcja Doppler jest wykorzystywane do uzupehnienia diagnostyki
réznicowej. Czuto$¢ tego badania oceniono na 63.6 - 100%, a swoisto$¢ na 97 - 100%, z pozytywna
warto$cig prognostyczng rzedu 100% a negatywna 97.5% [231 - 236] (LE: 3). Jego zastosowanie
moze pomdc W zredukowaniu liczby pacjentow poddawanych leczeniu chirurgicznemu.
Doswiadczenie radiologa ma duze znaczenie, poniewaz dodatkowo samo badanie pacjenta w wieku
przedpokwitaniowym moze by¢ trudne [233, 237]. Przeptyw naczyniowy przez jadro moze byc
zachowany we wczesnej fazie jego skretu jak rowniez w czgsciowym lub nawracajacym skrecie
jadra. Przepltyw naczyniowy przez jadro nie wyklucza skretu gonady. W badaniu wieloosrodkowym
przeprowadzonym na grupie 208 chlopcow ze skretem jadra, u 24% pacjentow stwierdzono
prawidlowy lub wzmozony przeplyw naczyniowy przez jadro [233]. U kazdego pacjenta nalezy

przeprowadzi¢ badanie porownawcze drugiego jadra.

Lepsze wyniki uzyskano przy zastosowaniu badania USG o wysokiej rozdzielczosci (HRUS), ktore
umozliwia bezposrednig wizualizacje skretu powrdzka nasiennego, co poprawia warto$¢
diagnostyczng. Czutos¢ tego badania oceniono na 97.3%, a swoisto$¢ na 99% [233, 238] (LE: 2).
Obecnos¢ tak zwanego ,,objawu wiru” charkteryzuje si¢ czutoscig 0.73 (95% CI, 0.65 — 0.79) i
swoistoscig 0.99 (95% CI, 0.92 — 0.99) 1 moze by¢ pewnym objawem skretu jadra. Jego rola w
grupie noworodkow jest ograniczona [239].

Scyntygrafia moszny oraz dynamiczny rezonans magnetyczny z kontrastem zapewniaja
poréwnywalng do badania USG czulo$¢ 1 swoistos¢ [240 - 243]. Te badania moga by¢
wykorzystane w przypadku, gdy skret jadra jest malo prawdopodobny, ale nie moze by¢
wykluczony na podstawie wywiadu i badania przedmiotowego. Badania te nie powinny by¢

przeprowadzane jezeli mogty by spowodowac op6znienie leczenia chirurgicznego [229].
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Diagnoza ostrego zapalenia najgdrza u chtopcOw najcze$ciej stawiana jest na podstawie
danych klinicznych oraz badan dodatkowych. Nalezy pamigta¢ ze wtorne zmiany zapalne, wobec
braku guzkowej zmiany uwidocznionej w badaniu USG, moga mylnie sugerowac zapalenie
najadrza u dzieci ze skr¢tem przyczepka jadra [244]. Anomalie ukladu moczowo-piciowego
mogace by¢ przyczyng zapalenia najadrza stwierdza si¢ u 25 — 27.6% chlopcow w wieku
przedpokwitaniowym. Konieczno$¢ przeprowadzenia peinej diagnostyki urologicznej u pacjentow z

ostrym zapaleniem najadrza wcigz poddawana jest dyskusji [199, 222, 224].

3.5.3. Postepowanie

3.5.3.1. Zapalenie najqgdrza
U wigkszosci chtopcow w wieku przedpokwitaniowym etiologia ostrego zapalenia najadrza jest
niejasna. Posiew moczu jest zazwyczaj ujemny a choroby przenoszone drogg ptciows sg bardzo
rzadkie w pordwnaniu z grupg starszych chlopcow.

Antybiotykoterapia wilaczana jest czgsto pomimo, iz w wiekszosci przypadkéw ostrego
zapalenia najadrza nie jest zalecana. Wyjatkiem sg tutaj pacjenci ze zmianami w badaniu ogdlnym i
posiewie moczu wskazujacymi na infekcje bakteryjng [224, 225]. Ostre zapalenie najadrza jest
jednostka chorobowg zazwyczaj samoograniczajgca si¢ i leczone zachowawczo (ograniczenie
wysitku fizycznego oraz leki przeciwbolowe) goi si¢ bez powiktan (LE: 3). Nie mozemy jednak
zapomnie¢, ze ostre zapalenie najadrza na podlozu bakteryjnym moze by¢ powiklane ropniem czy

martwicg jadra i w takich przypadkach konieczne jest leczenie chirurgiczne [246].

3.5.3.2. Skret jgdra
Reczne odprowadzenie skretu jadra jest zalecane u wszystkich pacjentdéw poniewaz poprawnie
wykonane poprawia odsetek uratowanych gonad [247]. Jest wykonywane doraznie, bez
znieczulenia — w tym celu skrgcong gonadg rotuje si¢ ‘na zewnatrz’ pod warunkiem, ze nie nasila to
dolegliwos$ci bolowych i nie wyczuwa si¢ wyraznego oporu. Natychmiastowe ustgpienie
dolegliwosci bolowych oraz brak odchylen w badaniu przedmiotowym potwierdzaja poprawne
wykonanie tego manewru [248] (LE: 3). Badanie USG moszny z opcja Doppler moze by¢
wykorzystane do monitorowania odprowadzenia skretu jadra [249]. Obustronna fiksacja jader w
mosznie powinna by¢ przeprowadzona bezposrednio po odprowadzeniu skretu jadra a nie w trybie

planowym. W jednym z badan przedstawiono grupg¢ 53 pacjentdéw po recznym odprowadzeniem
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skretu jadra. Az u 17 z nich $rédoperacyjnie stwierdzono utrzymujacy si¢ skret jadra, w tym u 11
chtopcoéw, u ktorych odnotowano ustgpienie dolegliwosci bolowych [248, 250].

Chtodzenie moszny z zewnatrz poprzedzajace leczenie chirurgiczne wydaja si¢ redukowac
stopien uszkodzenia jadra zwigzany z mechanizmem ,,niedokrwienie-przekrwienie”, zaréwno po
stronie ze skretem, jak i po stronie przeciwnej [251]. Leczenie zachowawcze z uzyciem lekow jest
obecnie w fazie eksperymentalnej [252 — 255].

Skret przyczepka jadra moze byé leczony zachowawczo z zastosowaniem lekow
przeciwzapalnych (LE: 4). SzeSciotygodniowy okres obserwacji zakonczony prawidlowym
badaniem przedmiotowym i sonograficznym nie wykazatl zadnego przypadku zaniku jadra.
Leczenie chirurgiczne przeprowadzane jest u pacjentdw z niejednoznacznym obrazem klinicznym
oraz u pacjentow z przetrwatym bolem moszny [236]. Skret przyczepka drugiego jadra wystgpuje u
8.5% pacjentéw. Nie jest koniecznym przeprowadzanie rewizjimoszny po obu stronach. NNT (ang.

Number Needed toTreat) dla tej jednostki chorobowej wynosi 24 [256].

3.5.3.3.  Leczenie chirurgiczne

Skret jadra wymaga natychmiastowego leczenia chirurgicznego. Dwa najwazniejsze czynniki, ktore
maja wplyw na uratowanie jadra to: czas od wystapienia objawdéw do odprowadzenia skre¢tu oraz
stopien skretu powrdzka nasiennego [257]. Przy skrecie powrdzka nasiennego > 360° martwica
jadra pojawia si¢ po uptywie zaledwie czterech godzin. W przypadkach niepelnego skretu
powrdzka nasiennego (180 - 360°) przy wywiadzie bolowym trwajacym nawet 12 godzin nie
zaobserwowano martwicy jadra. Catkowita martwica jadra Stwierdzona zostala we wszystkich
przypadkach skretu jadra z dolegliwos$ciami bolowymi trwajacymi powyzej 24 godzin i stopniem
skretu > 360° [258].

Wczesna interwencja chirurgiczna obejmujaca odprowadzenie skretu jadra (0znacza to czas
skretu jadra krotszy niz 13 godzin) ma wptyw na zachowanie ptodnosci [259]. Natychmiastowa
interwencja chirurgiczna zalecana jest u wszystkich pacjentow ze skretem jadra, u ktorych
dolegliwosci bolowe trwaja krocej niz 24 godziny. U pacjentoéw z wywiadem dluzszym niz 24
godziny rewizja chirurgiczna powinna odby¢ si¢ w trybie przyspieszonym [257, 258] (LE: 3). W
przypadku skretu jadra dtuzszego niz 24 godziny wcigz kontrowersyjng pozostaje kwestia czy
lepszym jest podjecie proby odprowadzenia skretu z pozostawieniem gonady czy tez usunigcie
jadra w celu utrzymania prawidtowej funkcji przeciwleglego jadra. Jedno z badan wykazalo, ze
jakos$¢ nasienia pacjentow po skrecie jadra w porownaniu z grupg kontrolng zdrowych mezczyzn

zachowana byla zar6wno po umocowaniu jadra w mosznie jak i jego usunieciu. U pacjentdéw po

47



usuni¢ciu jagdra morfologia plemnikéw byta lepsza [260]. Aby leczy¢ lub zapobiegaé zespotowi
ciasnoty jedng z sugerowanych opcji terapeutycznych jest naciecie ostonki biatawej jadra i
zastosowanie przeszczepu z jego ostonki pochwowej [261].

Dhugos¢ trwania objawoéw u noworodkéw ze skretem jadra jest niejasna. Decyzja dotyczaca
leczenia chirurgicznego powinna by¢ podj¢ta po zapoznaniu si¢ ze stanem ogolnym dziecka. W tej
grupic wieckowej operacja moze by¢ Dbezpiecznie przeprowadzona W  znieczuleniu
podpajeczynowkowym. Wystapienie objawdéw skretu jadra w okresie noworodkowym wymaga

natychmiastowego leczenia operacyjnego doktadnie tak jak u starszych chtopcow.

W trakcie rewizji chirurgicznej wykonuje si¢ umocowanie drugiego jadra. Uwaza si¢, ze w
przypadku okotoporodowego skretu jadra powinno si¢ usung¢ martwiczo zmienione jadro i
umocowaé¢ w mosznie gonade przeciwng. W pismiennictwie brakuje jednak dowodow dotyczacych
tego postepowania [262]. Nawrot skretu jadra po jego umocowaniu jest rzadki (4.5%) i moze
wystapi¢ nawet kilka lat po pierwotnym epizodzie. Do tej pory brak jest jednoznacznych
wytycznych dotyczacych zaré6wno sposobu jak i materialu Szewnego stosowanych podczas

mocowania jader w mosznie [260, 261, 264].

3.5.4. Kontrola
U pacjentéw leczonych z powodu ostrej moszny wymagana jest odlegla kontrola pooperacyjna, ze
szczegdlnym uwzglednieniem kwestii ptodnosci oraz zmian w gospodarce hormonalnej. Pomimo
wiasciwie 1 w odpowiednim czasie przeprowadzonego odprowadzenia skretu jadra wraz z jego
umocowaniem w mosznie, nawet u potowy pacjentéw leczenie moze zakonczy¢ si¢ zanikiem jadra.

Dotyczy to tez sytuacji, w ktorych podczas zabiegu jadro ocenione byto jako ukrwione [264, 265].

35.4.1. Plodnos¢

Badania oceniajagce plodno$¢ u pacjentdow z ostrg moszng rdéznig si¢ migdzy sobg i sg
niejednoznaczne. W jednym z badan u 50% pacjentow stwierdzono znacznego stopnia uposledzenie
spermatogenezy, a u kolejnych 20% jej obnizenie do wartosci granicznych [242]. Pomimo, iz 30%
jader po zapaleniu na podlozu wirusa $winki wykazuje jaki§ stopien martwicy, brak jest
jednoznacznych dlugoterminowych wynikow dotyczacych ptodnosci [266].

Jedno z przeprowadzonych w ostatnim czasie badan wykazato normalny wspotczynnik
ojcostwa u pacjentow po jednostronnym skrecie jadra — nie odnotowano roznic pomiedzy grupa po

umocowaniu jagdra w mosznie a grupa po usunigciu jadra [267].
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3.5.4.2.  Zaburzenia plodnosci

Zaburzenia ptodnosci spotykane sg u 36 - 39% pacjentdow po skrecie jadra. Analiza nasienia w
odleglym terminie wykazala prawidlowe wartosci tylko u 5 - 50% pacjentow [257]. Wczesna
interwencja chirurgiczna z odprowadzeniem skretu jadra (czyli czas skretu jadra krotszy niz 13
godzin) jest uwazana za czynnik majacy wplyw na utrzymanie plodno$ci u pacjenta. Przedtuzony
czas skretu z usunigeciem jadra (Srednia trwania 70 godzin) zagraza ptodnosci [259].

Obnizenie ptodnosci oraz bezptodnosé to konsekwencje bezposredniego uszkodzenia jadra
po jego skrecie. Jest to spowodowane zarowno brakiem zaopatrzenia w krew jak rowniez skutkiem
niedokrwienia z nastepujaca po odprowadzeniu skretu jadra reperfuzja, podczas ktérej uwolnione z

tlenu wolne rodniki zaczynaja szybko krazy¢é w miazszu jadra [257].

3.5.4.3. Poziom androgenow
Pomimo, iz poziomy FSH, LH i testosteronu sg wyzsze u pacjentow po skrecie jadra w poréwnaniu

z grupa kontrolna, hormonalna funkcja jadra po skrecie pozostaje na normalnym poziomie [260].

3.5.4.4. Pytania bez odpowiedzi
Pomimo, iz skret jadra jest czestym problemem to jego mechanizm, zardwno w wieku prenatalnym
jak i noworodkowym, nie jest doktadnie poznany. Bez odpowiedzi pozostaje tutaj pytanie czy w
tych przypadkach umocowanie drugiego jadra w mosznie jest konieczne. Wpltyw martwiczo

zmienionego jadra na ptodno$¢ rowniez pozostaje niejasny.

3.5.5. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczqce leczenia ‘ostrej moszny’ u dzieci

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)

Rozpoznanie skretu jadra stawiane jest na podstawie wywiadu i

badania przedmiotowego.

Badanie USG moszny z opcja Doppler jest uzytecznym narzedziem 2a
stuzgcym ocenie jadra w przypadku bolu moszny. Jego wartosc¢ jest
porownywalna z badaniem scyntygraficznym i dynamicznym MR z

kontrastem.

Noworodek z obrzgkiem moszny/jadra powinien by¢ traktowany jako | 3

przypadek nagly.
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Zalecenia Sila oceny

Skret jadra to stan nagty, ktory wymaga natychmiastowego leczenia. Silna

U noworodkéw po skrecie jadra zalecane jest umocowanie drugiego Staba
jadra w mosznie. W przypadku skretu jadra, do ktorego doszto w
wieku prenatalnym, czas operacyjnego leczenia podyktowany jest

stanem klinicznym pacjenta.

Decyzja o sposobie leczenia powinna by¢ podjeta po badaniu Silna
przedmiotowym pacjenta. Wykorzystanie badania USG moszny z
opcja Doppler jest uzyteczne, ale nie powinno op6znia¢ interwencji

chirurgicznej.

Skret przyczepka jadra moze by¢ leczony zachowawczo. Leczenie Silna
chirurgiczne zarezerwowane jest dla pacjentéw z niejednoznacznym

obrazem klinicznym oraz przetrwatym bolem.

Operacyjne leczenie skretu jadra powinno by¢ przeprowadzone w Silna
trybie natychmiastowym w pierwszych 24 godzinach od wystapienia
objawow. W przypadku skretu jadra, do ktorego doszto w wieku
prenatalnym czas operacyjnego leczenia podyktowany jest stanem

klinicznym pacjenta.

3.6. Spodziectwo
3.6.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia

3.6.1.1. Epidemiologia
Wedlug ostatnich badan przeprowadzonych przez rejestr EUROCAT, wyst¢gpowanie spodziectwa w
Europie wynosi 18.6 nowych przypadkow na 10 000 urodzen (5.1 - 36.8). Czestos¢ jego
wystgpowania byta stala w okresie od 2001 do 2010 roku [268, 269]. Wedtug dostepnego
pi$miennictwa wystepowanie spodziectwa rozni si¢ w zaleznosci od szerokosci geograficznej i
wynosi: w Europie 19.9 (zakres: 1 - 464), w Ameryce Potnocnej 34.2 (6 — 129.8), w Ameryce
Potudniowej 5.2 (2.8 - 110), w Azji 0.6 - 69, w Afryce 5.9 (1.9 - 110) i w Australii 17.1 - 34.8. W
ostatnim czasie ukazuja si¢ sprzeczne dane dotyczace tendencji wystgpowania spodziectwa - rozne

w Europie i wzrostowe w USA [270, 271].
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3.6.1.2. Czynniki ryzyka
Czynniki ryzyka dla spodziectwa obejmuja czynniki genetyczne, tozyskowe i / lub §rodowiskowe
[268, 269] (LE: 2b). W badaniach genetycznych dotyczacych spodziectwa wzajemne oddziatywania
pomiedzy czynnikami genetycznymi i1 $rodowiskowymi moga pomoc w wytlumaczeniu braku
replikacji. Polimorfizm pojedynczego nukleotydu wydaje si¢ mie¢ wplyw na ryzyko spodziectwa
tylko w ujawnionych przypadkach [269, 272] (LE: 2b).
e Dodatkowy cztonek rodziny ze spodziectwem wystepuje w 7% rodzin, cz¢sciej w przednich
i srodkowych postaciach spodziectwa [272 - 275].
e Zaburzenia hormonalne spotykane sg rzadko.
e U dzieci z niskg masg urodzeniows istnieje wigksze ryzyko spodziectwa [272 - 275].
e Na przetomie ostatnich 25 lat odnotowano znaczacy wzrost wystepowania spodziectwa.
e Zwiazki zaburzajace wydzielanie hormondéw sa jednym z czynnikdéw biorgcych udzial w
wieloczynnikowym modelu powstawania spodziectwa.
e Przyjmowanie doustnych $rodkow antykoncepcyjnych przed cigza nie jest zwigzane ze
wzrostem ryzyka spodziectwa u potomstwa, ale ich zazywanie po zaj$ciu w cigze powoduje

wzrost ryzyka dla srodkowej i tylnej postaci tej wady [273 — 276] (LE: 2a).

3.6.2. Klasyfikacja
Klasyfikacja spodziectwa oparta jest na anatomicznej lokalizacji przemieszczonego proksymalnie

ujs$cia zewnetrznego cewki moczowe;:

e spodziectwo dalsze - przednie (ujscie cewki moczowej zlokalizowane jest na zotedzi lub
czes$ci dalszej trzonu pracia i jest to najczestszy typ spodziectwa);
e spodziectwo posrednie — srodkowe (praciowe);

e spodziectwo blizsze — tylne (praciowo-mosznowe, mosznowe, kroczowe).

Posta¢ choroby moze ulec zmianie po uwolnieniu skory i z tego wzgledu pracie powinno zostac
ocenione i sklasyfikowane ponownie. Samo potozenie ujécia zewngtrznego cewki moczowej nie
wystarcza do wytlumaczeni cigzkos$ci i zlozonej natury tej wady. Dlatego tez powszechnie
stosowana jest prosta klasyfikacja oceniajaca cigzkos$¢ spodziectwa, uwzgledniajaca takze dtugosé
pracia, rozmiar i ksztalt zotedzi, jakos¢ ptytki cewkowej i stopien przygiecia pracia. W klasyfikacji

te] wyrdézniamy dwa typy spodziectwa:
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e lagodne (spodziectwo zotgdziowe lub praciowe bez towarzyszacych: przygiecia pracia,
micropenisa czy nieprawidtowej budowy moszny)
e ci¢zkie (spodziectwo praciowo-mosznowe, kroczowe z towarzyszgcymi: przygieciem

pracia i nieprawidtowa budowa moszny)

3.6.3. Ocena diagnostyczna
Wigkszos¢ przypadkow spodziectwa jest z tatwoscig rozpoznawana po urodzeniu (z wyjatkiem
postaci MIP - megameatus intact prepuce). Rozpoznanie spodziectwa obejmuje doktadny opis:

e potozenia, ksztattu i szerokosci ujscia zewnetrznego cewki moczowej;

e obecnosci hipoplastycznej cewki moczowej i podziatu ciata gabczastego;

e rozszczepionego napletka i moszny;

e rozmiaru pracia;

e stopnia skrzywienia pracia w czasie erekcji.

Ocena diagnostyczna uwzglednia rowniez ocen¢ obecnosci nieprawidlowosci towarzyszacych, do
ktérych zaliczajg sig:
e wngetrostwo (do 10% przypadkéw spodziectwa);

e otwarty wyrostek pochwowy otrzewnej lub przepuklina pachwinowa (9 - 15% przypadkow).

Ciezkie postacie spodziectwa z jednostronnie lub obustronnie wystepujacymi jadrami niebadalnymi
lub z obojnaczymi narzadami plciowymi zewng¢trznymi, wymagaja pilnej oceny genetycznej i
endokrynologicznej pacjenta po urodzeniu, aby wykluczy¢é zaburzenia roznicowania plci, a
zwlaszcza wrodzony przerost kory nadnerczy. Kroplowy wyciek moczu i balonowato poszerzona
cewka moczowa wymagaja wykluczenia zwezenia jej ujScia zewnetrznego. Zwigzek pomiedzy
ciezkos$cig spodziectwa i wspottowarzyszacymi wadami dolnych oraz gornych drog moczowych nie

zostat potwierdzony [277] (LE: 3).

3.6.4. Postgpowanie

3.6.4.1. Wskazania do rekonstrukcji i zasady leczenia
Rozréznienie pomigdzy operacja spodziectwa konieczng z funkcjonalnego punktu widzenia oraz
mozliwg do wykonania z estetycznego punktu widzenia jest wazne podczas podejmowania decyzji

terapeutycznych.
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Wskazania do zabiegu obejmuja:
e proksymalnie potozone (ektopowe) ujscie zewnetrzne cewki moczowej, ktore skutkuje
skierowanym w dot lub rozpryskujacym si¢ strumieniem moczu;
e zwe¢zenie ujScia zewnetrznego cewki moczoweyj;
e przygiecie pracia;
e rozszczep zotedzi;
e rotacja pracia z nieprawidlowo biegnacym szwem,;
e rozszczepiony napletek;
e transpozycja mosznowo-praciowa;

e dwudzielna moszna.

Badanie przedmiotowe powinno objaé oceng wszystkie anatomiczne skladowe wady pracia,
nasilenie kazdej z nich musi by¢ osobno ocenione. Badaniem powinno si¢ oceni¢ potozenie ujscia
zewnetrznego cewki moczowej, stopien niedorozwoju ciala ggbczastego, obecno$¢ i1 stopien
przygiecia pracia, szeroko$¢ 1 glebokos¢ plytkicewkowej, rozmiar Zotedzi, stopien ubytku skérnego
na brzusznej powierzchni pracia, obecnos¢ i jako$¢ napletka a takze obecno$¢ patologii mozny,

takich jak transpozycja mosznowo-praciowa czy moszna dwudziena.

Poniewaz wszystkie zabiegi chirurgiczne niosa za soba ryzyko powiklan, szczegdtowa

przedoperacyjna rozmowa z opiekunami jest kluczowa.

Aby osiggna¢ ogolnie akceptowalny wynik leczenia, zarowno funkcjonalny jak i kosmetyczny,
nalezy skorygowal przygiecie pracia, wytworzy¢ nowag cewke moczowa o odpowiednim
rozmiarze, z uj$ciem na zotedzi oraz odpowiednio pokry¢ skorg trzon pracia [278] (LE: 4) (Ryc. 3).
Wymagane jest uzycie powigkszajacych lup oraz cienkich wchlanialnych nici chirurgicznych (6.0 -
7.0). Tak samo jak w innych zabiegach na praciu, koagulacja powinna by¢ uzywana z wyjatkowa
rozwagg. Zaleca si¢ stosowanie koagulacji bipolarnej. Znajomo$¢ rdéznych technik
rekonstrukcyjnych pracia, pielegnacja ran pooperacyjnych oraz opieka pooperacyjna sg niezbgdne

dla osiagnigcia satysfakcjonujacych wynikow leczenia.

3.6.4.2.  Przedoperacyjne leczenie hormonalne.
Brakuje twardych dowoddéw, ktore moglyby potwierdzi¢, ze stosowanie przedoperacyjnego
stymulujacego leczenia hormonalnego poprawia wyniki chirurgicznego leczenia spodziectwa.
Niemniej jednak przedoperacyjne leczenie hormonalne, zarowno miejscowe jak i ogodlne, ktore

obejmuje stosowanie testosteronu, dihydrotestosteronu lub beta-hCG jest stosowane w celu
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przedoperacyjnego powiekszenia zotedzi — ma utatwi¢ yubularyzacje ptytki cewkowej 1 zapobiegac
rozej$ciu si¢ rany w okolicy zotedzi. Leczenie takie jest zwykle ograniczone do pacjentéw ze
spodziectwem proksymalnym z matym praciem, ze zmniejszonym obwodem zot¢dzi i niewielka
ptytka cewkowa [276, 279, 280]. Taka terapia prowadzi do znaczacego powigkszenia zotedzi i
trzonu pracia (LE: 1b) [281, 282].

Sredniej jakosci dowody z trzech randomizowanych badan wykazaty znaczaco mniejsza ilogé
przetok cewkowo-skornych oraz konieczno$¢ reoperacji u pacjentow, ktorzy otrzymali
przedoperacyjne leczenie hormonalne [283].

Przedoperacyjne podawanie testosteronu jest w wigkszosci przypadkow dobrze tolerowane
przez pacjentow. Przemijajace efekty uboczne w postaci: zmiany zachowania, wzmozonej
pigmentacji genitaliow, pojawienia si¢ owlosienia lonowego, zaczerwienienia i zwigkszonej
wrazliwos$ci skory pracia, wzrostu czgstosci erekcji czy krwawienia okotooperacyjnego sa
obserwowane, ale trwate skutki uboczne zwigzane ze stosowaniem stymulacji hormonalnej nie byty
odnotowane w pis$miennictwie. Nie ma rowniez dowodow $wiadczacych o wptywie tej terapii na

proces dojrzewania kosci [280, 283, 284].

Istniejg obawy dotyczace negatywnego wplywu testosteronu na gojenie si¢ ran oraz zwigkszonego
krwawienia $rodoperacyjnego. Przerwanie terapii jest w zwigzku z powyzszym zalecane na miesigc

do dwoch przed planowanym leczeniem chirurgicznym [285].

3.6.4.3.  Wiek leczenia operacyjnego
Pierwotna operacja rekonstrukcyjna spodziectwa wykonywana jest zazwyczaj pomiedzy 6 a 18 (24)
miesigcem zycia [278, 286, 287] (LE: 3). Wiek leczenia operacyjnego nie jest czynnikiem ryzyka
dla powiktan pooperacyjnych w zabiegach wykonywanych w wieku przedpokwitaniowym metoda
TIP [286] (LE: 2b). Wedtug ostatnich prospektywnych kontrolowanych badan, czesto$¢ powiktan
po pierwotnej rekonstrukeji spodziectwa metoda TIP byta 2.5 razy wigksza u pacjentow dorostych
niz W grupie dzieci [288] (LE: 2a).

3.6.4.4.  Przygiecie prgcia
Przygiecie pracia, jezeli obecne, czgsto uwalniane jest przez oddzielenie skory od trzonu pracia
(tzw. struna skorna) oraz przez wycigcie tkanki tacznej z prawdziwej struny znajdujacej si¢ po
brzusznej stronie pracia w az 70 % przypadkoéw [289]. W plytce cewkowe] wystepuje dobrze
unaczyniona tkanka taczna, ktéra w wigkszo$ci przypadkéw nie powoduje skrzywienia pracia [290,

291]. Resztkowe przygiecie spowodowane jest dysproporcja cial jamistych i wymaga korekcji,
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najczesciej z wykorzystaniem grzbietowej posrodkowej plikacji lub ortoplastyki (modyfikacja
plikacji Nesbita z lub bez uniesienia pgczka naczyniowo-nerwowego). W przygieciach wyzszego
stopnia (> 45°), ktorym czesto towarzyszy krotka ptytka cewkowa wymagajaca przeciecia, zalecane
jest brzuszne wydtuzenie pracia celem uniknig¢cia skrocenia. Na to postepowanie sktada sie:
brzuszne poprzeczne przecigcie blony biatawej na dlugosci od 3. do 9. godziny z nastepczym
uzupetniajagcym platem lub przeszczepem z ostonki pochwowej lub wykonaniem kilku krotkich,
brzusznych nacig¢¢ ciat jamistych bez przeszczepu. (LE: 2b) [292]. Po brzusznym wydtuzeniu pracia
zazwyczaj dodatkowo wykonywana jest krotsza grzbietowa plikacja w linii posrodkowe;.

Wedlug badan retrospektywnych, niezaleznie od innych czynnikow, plikacja grzbietowa
pozostaje znaczaco zwigzana z nawrotami brzusznego przygi¢cia pracia. Brzuszny przeszczep na
ciala jamiste wykonywany w przypadkach znacznego przygiecia pracia daje dobre wyniki

dhugotrwate oraz bezpiecznie przygotowuje do erekcji [293] (LE: 2b).

3.6.4.5. Rekonstrukcja cewki moczowej
Podstawa rekonstrukcji spodziectwa, a zarazem standardem postgpowania podczas jego operacji,
jest zachowanie dobrze unaczynionej ptytki cewkowej i jej wykorzystanie w rekonstrukcji cewki
moczowej [291]. Mobilizacja ciata gabczastego, ptytki cewkowej i czeSci opuszkowej cewki
zmniejszaja potrzebg przecinania ptytki cewkowej [292] (LE: 2b). Jezeli ptytka cewkowa jest
szeroka, moze by¢ zrulonizowana wedtug metody Thiersch-Duplay. Jezeli jest zbyt waska, zalecane
jest uwolnienie ptytki poprzez jej posrodkowe naciecie z nastepcza rulonizacja wedtug metody TIP
opisanej przez Snodgrassa-Orkiszewkiego. Metoda ta stata si¢ leczeniem z wyboru w dystalnych i
posrednich postaciach spodziectwa [294 — 297]. Jezeli nacigcie ptytki cewkowej jest zbyt gltebokie
zaleca si¢ pokrycie rany przeszczepem typu inlay pobranym z wewnetrznej blaszki napletka (lub
blony Sluzowej jamy ustnej) zarowno w operacjach pierwotnych jak i wtornych [298]. Takie
postepowanie umozliwia réwniez wydtuzenie nacigcia poza ptytke, aby zapobiega¢ zwezeniu ujscia
zewngtrznego cewki moczowej [299, 300] (LE: 2a).
W dystalnych postaciach spodziectwa dostepny jest caly szereg innych technik operacyjnych (np.:
Mathieu, urethral advancement) [301] (LE: 2b). Takze w przypadkach spodziectwa proksymalnego
metoda TIP stata si¢ opcja leczenia [294 — 297, 302]. Nalezy jednak pamigtaé, ze podniesienie
ptytki cewkowej wraz z moblilizacja cewki, nie powinny by¢ wykonywane w potaczeniu z metoda
TIP. Skutkuje to ogniskami niedokrwienia nowej cewki z jej nastepczym objawowym zwezeniem
[303] (LE:2b). W metodzie onlay, standardowo wykonywanej zwlaszcza w proksymalnych
postaciach spodziectwa, jezeli plytka cewkowa jest stabej jakosci lub zbyt waska, wykorzystywany
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jest wyspowy plat napletka [289]. Przeszczep napletka typu onlay jest opcja rekonstrukcji
jednoetapowej [304] (LE: 2b).

Jezeli ciaglos¢ ptytki cewkowej nie moze by¢ zachowana, wykonywana jest jedno- lub dwuetapowa
rekonstrukcja. W metodach jednoetapowych, celem zapobiegania zwezeniu cewki, stosuje si¢
modyfikacje zrulonizowanego ptata (Duckett tube) takie jak: onlay-tube, inlay-onlay flap czy onlay-
flap potozonych na btong biatawa [305 - 307] (LE:3); alternatywnie wykorzystywana jest metoda
Koyanagi-Hayashi [308 - 311]. Ze wzglgedu na mniejsza ilo$¢ nawrotdw przygiecia pracia oraz
korzystniejsze wyniki leczenia ze zmienng czestoscig powiklan pdznych, w ostatnich latach

preferuje si¢ wykonywanie zabiegu dwuetapowo [300, 305, 312 - 316].

3.6.4.6. Reoperacje spodziectw
Brakuje jednoznacznych wytycznych dotyczacych reoperacji spodziectw. Wszystkie powyzej
wymienione metody sg uzywane w rdéznorodny sposob i sg czg¢sto modyfikowane w zalezno$ci od

stanu i potrzeb pacjenta.
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Rycina 3: Algorytm postepowania w spodziectwie

\ 4

Wykluczy¢ DSD
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Spodziectwo dystalne Spodziectwo proksymalne
Przygigcie pracia Brak przygiecia
(ang. chordee) (ang. chordee)
Uwolnienie ptytki Zaoszczedzenie plytki cewkowej
cewkowej
odcigcie ptytki cewkowej l
v ¢
Thiersch Duplay, Dwu- etapowe, Onlay, TIP <
TIP, Mathieu, onlay-tube
MAGPI metoda Koyanagi

3.6.4.7.  Rekonstrukcja prgcia po wytworzeniu nowej cewki moczowej

Po wytworzeniu nowej cewki wykonywana jest plastyka zotgdzi oraz rekonstrukcja skory pracia. W
przypadku braku skory do pokrycia pracia, wykorzystywane sg metody “double-face” z napletka
lub przesunigcie lini szwow w kierunku moszny wedlug Cecil-Michalowskiego. W krajach, w
ktérych obrzezanie nie jest wykonywane rutynowo, mozna rozwazy¢ rekonstrukcje napletka.
Rekonstrukcja napletka niesie za sobg ryzyko szczegodlnych powiktan, ale nie wydaje si¢ wptywacé
na zwigkszenie ryzyka powiktan plastyki cewki [317]. W rekonstrukcjach wykonywanych metoda
TIP, uzycie ptata btony kurczliwej napletka zmiejsza ryzyko przetoki [294, 295] (LE: 2b).
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3.6.4.8. Odprowadzanie moczu i opatrunki
Mocz odprowadzany jest przez cewke moczowa (np. cewnik moczowy) lub poprzez cewnik
wyprowadzony nadlonowo. W dystalnych postaciach spodziectwa opcja pozostaje brak cewnika
[318, 319]. Zastosowanie okreznego opatrunku z delikatnym uciskiem oraz profilaktyczna
antybiotykoterapia okotooperacyjna to ustalone postgpowanie w przypadku operacji
rekonstrukcyjnej spodziectwa [319] (LE: 4). Pooperacyjna antybiotykoterapia pozostaje kwestig
kontrowersyjng — na pewno obniza ryzyko wystapienia bezobjawowejbakteriurii [320 - 322] (LE:

2b). Nie ma jednoznacznej zgody co do dlugosci stosowania drenazu oraz opatrunkow.

3.6.4.9.  Wyniki
W niektorych badaniach probowano ustali¢ czynniki ryzyka powiktan po operacjach spodziectwa.
Niezaleznymi czynnikami ryzyka powitan po rekonstrukcji cewki, wedlug analizy prospektywnych
badan, sg: rozmiar zotedzi (szeroko$§¢ < 14mm), proksymalne polozenie uj$cia zewnetrznego cewki
moczowej oraz reoperacje [319, 323]. Mata ilo$§¢ wykonanych operacji przez chirurga zwigksza

ryzyko przetok, zwezenia oraz koniecznos$¢ korekeji uchytkow [319, 324] (LE:3).

Metaanaliza czesto$ci niepowodzen po uzyciu techniki TIP wykazata nizszy odsetek powiktan oraz
reoperacji w pierwotnych dystalnych naprawach (4.5%) w poréwnaniu z pierwotnymi naprawami
proksymalnymi (12.2%) oraz naprawami wtornymi (23.3%) [294 — 297, 301, 319]. Oczekiwane
prawdopodobienstwo wystgpienia powiklan leczenia dystalnej postaci spodziectwa powinno
wynies¢ mniej niz 10% (przetoka, zwezenie ujScia zewnetrznego cewki moczowej, rozejscie si¢
rany, nawrotowe przygiecie pracia, krwiak) [324, 325]. W dystalnych postaciach spodziectwa
operowanych metoda Mathieu oraz TIP oczekiwana czgsto$¢ wystapienia przetok jest podobna

(3.4-3.6%) [302, 326 - 328].

Czestos¢ powiktan po operacji metoda TIP 1 onlay, w przypadku pierwotnych ciezkich postaci
spodziectwa, jest podobna i wynosi odpowiednio 24% 1 27%. Wigksza czgstos¢ powiklan wystepuje
po zabiegach z uzyciem wolnych przeszczepow oraz wyspowych ptatow z napletka rulonizowanych
w ptytke cewkowa [289]. Brakuje twardych dowodow, ze zastosowanie przeszczepdw typu inlay w

operacjach TIP poprawia wynikileczenia [329].

Wedlug prac poréwnawczych, czgsto§¢ powiklan po jednoetapowej operacji Koyanagi z
modyfikacja Hayashi wynosi 61% [226, 237]. Wieloetapowe leczenie operacyjne z wykorzystaniem
przeszczepow ze $luzowki jamy ustnej wymaga powtornego przeszczepu w 13% przypadkow, po

drugim etapie wigcej niz u 1/3 pacjentow wystepuja powiklania zwigzane zwtaszcza z rdzego
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stopnia wtdknieniem przeszczepu [327, 330]. W wykonanym w ostatnim czasie dtugoterminowym
badaniu dotyczacym dwuetapowego leczenia operacyjnego z uzyciem ptata, powiktania wykazano

w 68% przypadkoéw,w innym badaniu konieczno$¢ reoperacji dotyczyta 28% pacjentéw [300, 319].

3.6.5. Kontrola
Odlegle badania kontrolne sg konieczne az do okresu dojrzewania celem wykluczenia zwezenia
cewki moczowej, dysfunkcji mikcji, nawrotowego przygiecie pracia, uchytkéw oraz rozejscia si¢
zotedzi [331]. Prawie polowa powiklan wymagajacych reoperacji wystepuje w okresie powyzej
roku od zabiegu [332] (LE: 2b).

Przeszkodowy wykres krzywej mikcyjnej jest czesty po operacji spodziectwa i pomimo, iz
w wigkszos$ci przypadkow nie jest to klinicznie istotne, odlegte kontrole s3 wymagane [333 - 336]
(LE: 2a). Przeplyw moczu jest znaczaco gorszy u pacjentdw po operacyjnym leczeniu spodziectwa.
Dotyczy to szczegdlnie grupy pacjentéw, u ktorych korygowano przygigcie pracia. Jednoczesnie

nie zaobserwowano innych istotnych objawow ze strony dolnych drég moczowych [337] (LE: 2a).

Celem oceny operacyjnego leczenia spodziectwa opracowano obiektywne systemy oceniajace
wyniki (HOSE) [338] (LE:2b) oraz kosmetyczny wyglad pracia (HOPE - Hypospadiasis Objective
Penile Evaluation) [339] (LE:2a). Pediatric Penile Perception Score (PPPS) jest wiarygodnym
narzedziem shuzagcym ocenie pracia po leczeniu operacyjnym zaréwno przez same dzieci, jaK i
przez opickunéw i urologow niebiorgcych udzialu w procesie leczenia [340] (LE: 2a). W
poréwnaniu z oceng rodzicow, wynik kosmetyczny operacyjnego leczenia spodziectwa zazwyczaj
oceniany jest bardziej optymistycznie przez chirurgdw [341]. Uzywanym skalom brakuje jednak

systemOw oceniajacych wyniki odlegte oraz funkcje seksualng [342].

Nastolatkowie 1 dorosli, ktorzy przeszli operacje spodziectwa w dziecinstwie, sg znacznie czesciej
niezadowoleni z rozmiaru pracia. Dotyczy to zwlaszcza grupy pacjentdéw z proksymalnymi
postaciami spodziectwa. Ich zachowania seksualne nie r6znig si¢ od grupy kontrolnej [343, 344]
(LE: 2a-b). Inne dlugoterminowe kontrolne badanie przeprowadzone wsrod mezczyzn po operacji
spodziectwa ujawnito, ze ci pacjenci sg mniej zadowoleni z kosmetycznego wygladu pracia.
Dotyczylo to wszystkich parametréw PPPS - w poréwnaniu z grupa kontrolng wystapily réznice w
dlugosci pracia (9.7 vs 11.6 cm) oraz u wigkszej ilosci pacjentow wykazano nizszy Qmax w
uroflowmetrii; wyzszy poziom niezadowolenia wykazano u pacjentdow z proksymalng postacia

spodziectwa w porownaniu z grupg kontrolng [319, 345].
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Zgodnie z systematycznym przegladem odleglych wynikéw dotyczacych zadowolenia z wygladu

kosmetycznego pracia po operacji spodziectwa [346]:

odczucia pacjentéw zwigzane z wielkos$cig pracia nie r6znig si¢ znaczgco od normy;

odczucia pacjentéw osiggajacych dojrzato$¢ plciowa sg bardziej negatywne, ci pacjenci sa

bardziej krytyczni w ocenie kosmetycznego wyniku leczenia operacyjnego;

odczucie oszpecenia oraz spotecznego zaktopotania zglaszane przez pacjentow sg wysokie.

W pismiennictwie znajdziemy szeroki wachlarz parametréow, ktore sa oceniane po operacjach

spodziectwa. Potrzeba stworzenia zestawow, ktore bedg korelowac z wiekiem pacjenta [347].

Wigkszos¢ zidentyfikowanych narzedzi badawczych skupia si¢ na pooperacyjnym wyniku

kosmetycznym, tylko jeden bierze pod uwagg funkcje; brakuje narzgdzi do zbadania funkcji

seksualnej oraz problemow psychosocjalnych [348].

3.6.6. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia spodziectwa u dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu
(LE)

Sugerowany wiek leczenia operacyjnego pierwotnego spodziectwa to 6 -

18 (24) miesiac zycia.

3

Cele terapeutyczne leczenia operacyjnego to: korekcja przygigcia pracia,
wytworzenie nowej cewki moczowej odpowiedniej dla wieku dziecka,
przeniesienie ujs$cia zewnetrznego cewki moczowej na szczyt zotedzi
oraz, jezeli to mozliwe, osiggniecie powszechnie akceptowalnego wyniku

kosmetycznego.

Terapia androgenowa skutkuje zwickszeniem dtugosci pracia i

powiekszeniem obwodu zotedzi

1b

Czgstos¢ powiktan wynosi okoto 10% w dystalnych 1 25% w
proksymalnych postaciach spodziectwa leczonych jednoetapowo.
Wigksza 1 bardziej r6znorodna czgstos¢ powiklan (miedzy 28 1 68%)

moze wystapi¢ w leczeniu dwuetapowym.

Funkcje seksualne sg zwykle dobrze zachowane, ale pacjenci zgtaszaja

wysoki poziom odczucia oszpecenia i spotecznego wstydu.

2b

60



Zalecenia Sila oceny

Po urodzeniu nalezy rozrézni¢ izolowane postacie spodziectwa od postaci | Silna
zwigzanych z zaburzeniami roznicowania pitci - te najczesciej zwigzane

sg z wnetrostwem 1 mikropenisem.

Nalezy przedstawi¢ opiekunom funkcjonalne wskazania do operacyjnego | Silna
leczenia spodziectwa, mozliwosci korekcji estetycznej (wskazania

psychologiczne i1 kosmetyczne) 1 mozliwe powiktania.

U dzieci z proksymalng postacig spodziectwa i matym praciem, Staba
zmiejszonym obwodem zotedzi oraz waska ptytka cewkowa,
przedoperacyjne leczenie hormonalne pozostaje opcja leczenia. Dowody

podkreslajace jego szkodliwos¢ 1 korzysci sg niewystarczajace.

W dystalnych postaciach spodziectwa nalezy zaproponowac plastyke Staba
cewki metoda Duplay-Thiersch lub metoda TIP, zardwno oryginalng jak i
zmodyfikowana; w proksymalnych postaciach spodziectwa - plastyke
onlay lub leczenie dwuetapowe. Algorytm leczenia zaprezentowano na

Rycinie 3. Nalezy skorygowa¢ znaczace (> 30°) przygiecie pracia.

Po operacyjnym leczeniu spodziectwa nalezy wykona¢ odlegle badania Silna
kontrolne celem wykrycia zwe¢zenia cewki moczowej, dysfunkcyjnych
mikcji, nawrotu przygiecia pracia, zaburzen ejakulacji oraz ocenic¢

zadowolenie pacjenta.

Nalezy uzywac¢ obiektywnego systemu oceny zarowno funkcjonalnych Silna

jak 1 kosmetycznych wynikoéw leczenia.

3.7. Wrodzone skrzywienie pracia

3.7.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Wrodzonym skrzywieniem pracia okreslamy przygiecie prawidlowo uformowanego pracia, ktorego
przyczyna jest dysproporcja cial jamistych. Czgsto$¢ jego wystepowania przy urodzeniu oceniana
jest na 0.6%. Wrodzone skrzywienie pracia spowodowane jest asymetrig cial jamistych, podczas
gdy uj$cie zewngtrzne cewki moczowej znajduje si¢ w prawidlowym miejscu [349] - jest to
wynikiem zatrzymania ich rozwoju w okresie embriogenezy [350]. W rzeczywistos$ci czestosé
wystepowania klinicznie znaczacego wrodzonego skrzywienia pracia jest duzo nizsza, poniewaz

zakres skrzywienia 1 zwigzane z tym zaburzenia funkcji seksualnych roznig si¢ znaczaco miedzy
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pacjentami [351]. W wickszosci przypadkoéw obserwujemy przygigcie brzuszne (48%), nastepnie
boczne (24%), grzbietowe (5%) i kombinacje brzusznego z bocznym (23%) [352]. Wigkszo$¢
brzusznych przygie¢ pracia zwigzana jest ze spodziectwem i towarzyszaca tej wadzie strung lub
brzuszng dysplazja cial jamistych [353]. Adekwatnie, przygiecia grzbietowe s3 czesto zwigzane z
zespotem wynicowania 1 wierzchniactwa.Wrodzone skrzywienie pracia moze zmniejsza¢ jako$¢
zycia w sferze seksualnos$ci u pacjentow dorostych. W tych sytuacjach zabieg operacyjny moze

przywroci¢ dobre samopoczucie [354].

Skrzywienie pracia > 30° okreélane jest jako znaczace klinicznie. Skrzywienie > 60° moze obnizaé
satysfakcje seksualng w dorostym zyciu (LE: 4). Mniejszy stopien skrzywienia moze by¢ wynikiem
niedoboru skory na brzusznej stronie pracia i powinien by¢ rdéznicowany z zaburzeniami
rozwojowymi cial jamistych. Skrzywienie pracia zwigzane ze spodziectwem czy zespolem

wynicowania i wierzchniactwa oméwione jest w odpowiednich rozdziatach.

3.7.2. Ocena diagnostyczna
Poniewaz ocena pracia jako nieprawidlowego jest mozliwa podczas wzwodu, do okresu poéznego
dziecinstwa skrzywienie pracia czesto nie jest udokumentowane. Pacjenci sa zwykle zaniepokojeni
estetycznymi oraz funkcjonalnymi aspektami dotyczacymi pracia [355]. Poza doktadnym
wywiadem, wykluczajacym mozliwo$¢ nabytego skrzywienia (np. pourazowo), konieczne jest
doktadne badanie przedmiotowe pacjenta. Dodatkowo, dokumentacja fotograficzna pracia podczas
wzwodu, wykonana pod réznymi katami, shuzy jego wstepnej ocenie przed kwalifikacjg do leczenia
operacyjnego [356]. Doktadny stopien skrzywienia pracia jest oceniany w czasie operacji po

wykonaniu sztucznego wzwodu.

3.7.3. Postgpowanie
Leczenie wrodzonego skrzywienia pracia jest operacyjne. Zabieg zaczyna si¢ od wykonania
sztucznego wzwodu, podczas ktorego okreslany jest stopien przygiecia pracia; po operacji w ten
sam sposob sprawdza si¢ jego symetri¢ [357]. Glownym celem kazdej z metod operacyjnych jest
uzyskanie ciat jamistych o podobnym rozmiarze. Wykorzystywane sg rozne techniki chirurgiczne:
wymieni¢ mozna techniki najprostsze obejmujace odpreparowanie skory pracia oraz plikacje,
nastgpnie techniki wykorzystujace rotacje ciat jamistych, uzycie wolnych przeszczepow skérnych
czy przeszczepdw z ostonki pochwowej, po techniki catkowicie obnazajace pracie [358, 359].
Przeglad wynikow porownujacych metode Nesbita [360], z modyfikacja lub bez, z technika plikacji
[361] wykazal mniejsze ryzyko powiktan oraz utraty czucia w przypadku tej pierwszej metody.

Niejasnym pozostaje czy wykorzystanie metod plikacji prowadzi do zwiekszonego ryzyka

62



nawrotow [362, 363]. Uzycie ktorejkolwiek z wymienionych powyzej metod obejmuje ryzyko
pooperacyjnego skrocenia pracia srednio 0 2.5 cm mierzonych na wyprostowanym praciu. Stopien
skrocenia zalezy zaré6wno od przedoperacyjnego stopnia skrzywienia pracia jak i rodzaju
wykorzystanej techniki chirurgicznej [364 - 366].

Wyniki wprowadzonej w ostatnim czasie techniki, ktéora nie wymaga wycinania ciat
jamistych, wydaja si¢ by¢ obiecujgce. Umozliwia ona korekcje brzusznego przygigcia pracia

kazdego stopnia bez koniecznosci skracania dlugosci pracia oraz bez zaburzen wzwodu [367].

3.7.4. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczqce leczenia Wrodzonego skrzywienia

prgcia U dzieci

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)

Izolowane wrodzone skrzywienie pracia jest relatywnie rzadkie. 2a

Wrodzone skrzywienie pracia jest czesto zwigzane ze spodziectwem. 2a

Wrodzone skrzywienie pracia jest czesto diagnozowane w okresie 2a

poznego dziecinstwa.

Pracie wyglada nieprawidlowo tylko podczas wzwodu. 1b

Wrodzone skrzywienie pracia moze powodowac zarowno problemy 1b

estetyczne jak rOwniez zaburzenia czynnosci seksualnej.

Wrodzone skrzywienie pracia jest leczone operacyjnie. 1b

Celem leczenia operacyjnego jest uzyskanie ciat jamistych o 1b

podobnym rozmiarze.

Zalecenia Poziom Sila

dowodu | oceny

(LE)
U pacjentow z wrodzonym skrzywieniem pracia, celem wykluczenia la Silna
wspotistniejacych patologii, nalezy zebra¢ doktadny wywiad oraz
przeprowadzi¢ szczegotowe badanie przedmiotowe.
Nalezy przygotowa¢ dokumentacje fotograficzng pracia we wzwodzie | 1b Silna

wykonang pod r6znymi katami. Dokumentacja ta postuzy jako
wstepna ocena skrzywienia pracia podczas badania

przedoperacyjnego.
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Leczenie operacyjne powinno by¢ przeprowadzone po rozwazeniu 2b Staba
zaréwno estetycznych jak i funkcjonalnych konsekwencji skrzywienia

pracia.

Przed 1 po rozpoczeciu leczenia operacyjnego nalezy wykonac 2a Silna

sztuczny wzwad.

3.8. Zylaki powrézka nasiennego u dzieci i mlodziezy

3.8.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Zylakami powrdzka nasiennego nazywamy poszerzenie zyt splotu wiciowatego, spowodowane
wstecznym odptywem zylnym. U chlopcdéw ponizej dziesigtego roku zycia sg rzadko obserwowane.
Czesto$¢ ich wystgpowania wzrasta w okresie pokwitania. Wystepuja u 14 - 20% nastolatkow i w
podobnym odsetku w wieku dorostym. Zylaki powrézka nasiennego najczesciej wystepuja po
stronie lewej (78 - 93% przypadkow). Rzadziej patologi¢ te stwierdza si¢ po stronie prawej,
sytuacja taka ma miejsce gtownie w przypadkach zylakéw wystepujacych obustronnie, poniewaz
izolowane zylaki prawego powrdzka nasiennego wystepuja bardzo rzadko [368 - 370].

Zylaki powrdézka nasiennego rozwijaja si¢ w okresie intensywnego wzrostu (skoku
pokwitaniowego), ktéremu towarzyszy zwigkszony naptyw krwi do jader. Mechanizm tego
zjawiska nie jest do konca poznany. W patomechanizmie powstawania zylakéw powrodzka
nasiennego moga bra¢ udzial rowniez czynniki genetyczne. Za czestsze wystgpowanie zylakow
powrdzka nasiennego po stronie lewej odpowiada anatomicznie utrudniony sptyw krwi z lewej
zyty jadrowej, ktéra uchodzi do lewej zyty nerkowej. Zylaki powrdzka nasiennego mogg pobudzaé
szlaki apoptotyczne na skutek stresu cieplnego, braku androgenéw oraz gromadzenia si¢
toksycznych substancji. Powazne uszkodzenie tkanek jadra stwierdzono u 20% nastolatkow z
rozpoznanymi zylakami powr6zka nasiennego, z kolei nieprawidlowe wyniki u 46% badanych
nastolatkow. Wyniki badan histologicznych sa podobne u dzieci, mlodziezy oraz u nieptodnych
me¢zezyzn. U 70% pacjentow z zylakami II 1 III stopnia stwierdzono obnizong objetos¢ lewego
jadra.

Istnieja doniesienia autorow potwierdzajacych przywrocenie zahamowanego wzrostu jadra
po operacji zylakow u mtodziezy [371, 372]. Wedlug ostatnich metaanaliz $redni odsetek wzrostu
jadra po operacji wynosit 76.4% (zakres: 52.6 — 93.8%) [373] (LE: 2a). Jednak moze to czg¢sciowo
wynikac¢ z obrzeku jadra zwigzanego z przecigciem naczyn limfatycznych [374] (LE: 2).
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U okoto 20% nastolatkéw z zylakami powrdzka nasiennego w przysztosci wystgpig
zaburzenia ptodnosci [375]. Niekorzystny wptyw zylakoéw powrdzka nasiennego na jadro wzrasta z
uplywem czasu. W badaniach wykazano poprawe parametrow nasienia pacjentdw po operacji

zylakow w wieku mtodzienczym [376 - 379] (LE: 1).

3.8.2. Klasyfikacja
Zylaki powrozka nasiennego dzielimy na 3 stopnie zaawansowania [380]:
* Stopien I — wyczuwalne palpacyjnie wylacznie podczas proby Valsalvy;
« Stopien II — wyczuwalne palpacyjnie w spoczynku, bez manewru Valsalvy

* Stopien III - widoczne (widoczne z odlegtosci).

3.8.3. Ocena diagnostyczna
Zylaki powrdzka nasiennego rzadko powoduja bol, najczesciej nie daja objawow. Moga by¢
zauwazone przez samego pacjenta, jego rodzicow (opiekundow) lub wykryte przez pediatre podczas
rutynowej wizyty. Rozpoznanie ustalane jest na podstawie badania przedmiotowego pacjenta w
pozycji stojacej, podczas ktorego stwierdza si¢ obecno$¢ konglomeratu kretych zyl w mosznie.
Zylaki powrozka sa bardziej wyrazne podczas proby Valsalvy. Podczas badania przedmiotowego
nalezy oceni¢ rozmiar obu jader.

Wsteczny odptyw krwi do splotu wiciowatego diagnozuje si¢ podczas ultrasonograficznego
badania Doppler kodowanego kolorem wykonywanym w pozycji lezacej na plecach i stojacej
[381]. Odptyw wykryty tylko w badaniu ultrasonograficznym, przy braku obecno$ci zylakow w
badaniu przedmiotowym, klasyfikowany jest jako subkliniczna posta¢ zylakow powrdzka
nasiennego. Niedorozw6j jadra oceniany jest w badaniu ultrasonograficznym (wymagana
porownawcza ocena objetosci obu jader) lub przy pomocy orchidometru. U nastolatkéw jadro
mniejsze o wigcej niz 2 ml lub o 20% objetosci w poréwnaniu z drugim jadrem, uwaza si¢ za
hipoplastyczne [382] (LE: 2).

Mozliwe jest wystepowanie wtdrnych zylakoéw powrdzka nasiennego jako nastgpstwo
naciekania zyly nerkowej i zyty gtownej dolnej przez guz Wilmsa. Badanie USG nerek powinno
by¢ rutynowo wykonywane u chtopcéw w wieku przedpokwitaniowym z rozpoznanymi zylakami
powrdzka nasiennego oraz w przypadkach izolowanych zylakéw powrdzka nasiennego po stronie
prawej (LE: 4). W celu oceny stopnia uszkodzenia jader u mtlodziezy z zylakami powrdzka

nasiennego oceni¢ mozna poziom FSH i LH w odpowiedzi na test z gonadotroping (LHRH).
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Badanie to uwazane jest za wiarygodne, z uwagi na potwierdzone zmiany histopatologiczne w

tkance jadrowej u tych pacjentow. [378, 383].

3.8.4. Postgpowanie
Brakuje dowodoéw potwierdzajacych korzystny wplyw leczenia zylakow powrdzka nasiennego w
wieku pokwitaniowym na lepsze wyniki andrologiczne, w poréwnaniu z operacjag wykonang w
okresie p6zniejszym. Majac na uwadze podobne wyniki dotyczace ptodnosci (szansy na ojcostwo)
pomigdzy grupami pacjentow poddanych leczeniu w okresie nastoletnim oraz pacjentow dorostych,
przewaga wczesniejszego leczenia operacyjnego zylakow powrdzka nasiennego jest kwestionowana
[384] (LE: 4). Wskazania do operacyjnego leczenia zylakéw powrdzka nasiennego u dzieci i
mlodziezy stanowig [369]:
» zylaki powigzane z obecno$cig matego jadra;
 dodatkowo wystepujaca patologia jader wptywajaca na ptodnos¢;
* zylaki wyczuwalne obustronnie;
* patologiczna jako$¢ nasienia (u starszych nastolatkow);

* zylaki objawowe [384].

Utrata objetosci jader (lewego + prawego) pordOwnana ze zdrowa populacja jest istotnym
wskazaniem do leczenia operacyjnego [385]. Rozwazy¢ mozna operacyjne leczenie olbrzymich
zylakéw powrodzka nasiennego powodujacych u pacjenta dyskomfort fizyczny lub psychiczny. W
pozostatych przypadkach pacjentéw nalezy obja¢ obserwacja do czasu uzyskania nieprawidlowego
wyniku badania nasienia (LE: 4).

Interwencja chirurgiczna polega na podwigzaniu lub zamknigciu zyly jadrowej. Podwiazanie
to moze odbywac¢ si¢ na réznych poziomach:
* pachwinowe (lub podpachwinowe) podwigzanie mikrochirurgiczne;
* podwigzanie nadpachwinowe wykonywane przy uzyciu technik otwartych lub laparoskopowych
[386 - 389].

Zaletg pierwszej techiki jest jej mniejsza inwazyjnos¢. W przypadku metod nadpachwinowych ilo$¢
naczyh wymagajacych podwigzania jest mniejsza.

Do podwiazania chirurgicznego nalezy uzy¢ powigkszenia obrazu (mikroskopowego lub
laparoskopowego), poniewaz na poziomie pierscienia pachwinowego glebokiego tetnica jadrowa

ma $rednice 0.5 mm [386, 388]. Czestos¢ nawrotow wynosi zwykle ponizej 10%.
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Preferowana jest operacja zylakow powrdzka nasiennego oszczedzajagca naczynia
limfatyczne, co pozwala zapobiec tworzeniu si¢ wodniakdéw jader, przerostowi jader oraz pozwala
osiggnac¢ lepsza funkcje jader oceniong na podstawie testu stymulacji LHRH [374, 386, 387, 390]
(LE: 2). Metodami z wyboru sg mikrochirurgiczne (mikroskopowe) zabiegi podpachwinowe lub
pachwinowe oraz nadpachwinowe otwarte lub laparoskopowe operacje oszczedzajace naczynia
limfatyczne [386, 388, 391, 392]. W celu uwidocznienia naczyn limfatycznych zalecano
domosznowe podawanie biekitu izosulfanowego [393, 394]. W dojsciu nadpachwinowym operacja
zylakoéw oszczedzajaca tetnice moze nie dawaé zadnych korzysci dotyczacych wyrownawczego

wzrostu jadra i wigza¢ si¢ z wigkszg iloscig nawrotow [395, 396].

Wewnatrznaczyniowa okluzja zyl jadrowych takze spelnia wymagania operacji oszczedzajacej
naczynia limfatyczne. Opiera si¢ ona na wstecznej lub zstepujacej sklerotyzacji zyt jadrowych [397,
398]. Chociaz ta metoda jest mniej inwazyjna 1 moze by¢ wykonywana bez znieczulenia ogdélnego,

wiaze si¢ z zastosowaniem promieniowania, ktore w przypadku sklerotyzacji zstgpujacej jest stabo
kontrolowane [369, 397, 398] (LE: 2).

W obecnie dostgpnych randomizowanych badaniach kontrolnych brakuje dowodéw na to, ze
skleroterapia oraz chirurgiczne leczenie zylakow powrdzka nasiennego maja wplyw na poprawg
wielko$ci/tempo wzrostu jader czy jako$¢ nasienia. Ostateczny wplyw zylakow powrdzka
nasiennego na ptodno$¢ i ojcostwo nie jest znany [399].

Mikrochirurgiczna operacja zylakow powrdzka nasiennego u nastolatkéw znacznie zwigksza
wskaznik plodnosci oraz skraca czas do poczecia potomka po operacji. U pacjentow po
mikrochirurgicznym leczeniu zylakow powrdzka nasiennego parametry nasienia poprawily si¢ a
szansa na ojcostwo byla 3.63 x wyzsza w pordwnaniu z pacjentami, ktorzy nie przeszli operacji

zylakow [400].

Panel ekspertow przeprowadzit w ostatnim czasie przeglad systematyczny oraz metaanalize
dotyczace leczenia zylakow powrdzka nasiennego u dzieci 1 mtodziezy [401]. Z 1550 ocenionych
artykuldow wykorzystano 98 (12 badan randomizowanych, 47 nierandomizowanych i 39 opiséw

przypadkow); ocena objeta 16130 pacjentow. Najwazniejsze spostrzezenia przedstawiono ponizej:

Metaanaliza 12 badan randomizowanych wykazata, ze leczenie zylakow powrdzka nasiennego
pozytywnie wptywa na objetos$¢ jadra ($rednia roznica wyniosta 1.52ml, 95% CI 0.73 — 2.31) oraz

na catkowita ilo$¢plemnikéw (Srednia roznica 25.54, 95% CI 12.84 — 38.25) w poréOwnaniu z
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pacjentami poddanymi tylko obserwacji. Zabiegi operacyjne oszczgdzajace naczynia limfatyczne
znaczaco obnizajg ryzyko wystapienia wodniaka jadra (p = 0.02). Brak wystarczajacej liczby RCT
nie pozwolil na okreslenie techniki nadrzednej wzglgdem innych. Wcigz jest niejasnym ktora z

metod operacyjnych — otwarta vs. laparoskopowa jest lepsza (wskaznik OR wyniost 0.13 — 2.84).

W analizowanychbadaniach odsetek leczenia zakonczonego sukcesem (zanik zylakow) wyniost
pomiedzy 85.1 a 100%, podczas gdy odsetek powiklan pomiedzy 0 a 29%. Najczestszym
powiklaniem bylo wystgpienie wodniaka jadra. Ustgpienie dolegliwo$ci bolowych odnotowano u

90% pacjentow.

Podsumowujac: istnieja dowody, ze leczenie zylakéw powrdzka nasiennego udzieci i nastolatkéw
pozytywnie wplywa na objetos¢ jader oraz ilo§¢ plemnikdéw. Na podstawie zgromadzonych badan
nie wykazano zadnej z technik operacyjnych jako nadrzednej wzgledem pozostatych. Leczenie
operacyjne oszczedzajace naczynia limfatyczne znaczaco zmniejsza ryzyko wystgpienia wodniaka.

Wyniki dlugoterminowe dotyczace ojcostwa i plodnos$ci wcigz nie sg znane.

3.8.5. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia Zylakow powrozka

nasiennego u dzieci

Podsumowanie Poziom dowodu (LE)

Zylaki pojawiaja sie czeéciej na poczatku okresu dojrzewania i
wystepuja u 14-20% nastolatkdw. Spodziewane sa problemy z
ptodnoscia nawet u 20% nastolatkow z zylakami powrdzka

nasiennego.

U pacjentow w okresie dojrzewania z rozpoznanymi zylakami | 1b
lewego powrdzka nasiennego w stopniach II 1 I jadro jest
mniejsze nawet w 70% przypadkdw, a w pdéznym okresie

dojrzewania przeciwne jadro prawe réwniez staje si¢ mniejsze.

Po operacyjnym leczeniu zylakow powrdzka nasiennego u | la
nastolatkow wykazano wyréwnawczy wzrost jadra i poprawe

parametrOw nasienia.

Brakuje dowodow potwierdzajacych wplyw leczenia zylakow | 1b
powrdzka nasiennego w wieku dziecigcym na lepsze wyniki

andrologiczne w poréwnaniu z operacja wykonana poznie;.
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Przecigcie naczyn limfatycznych w czasie operacji wiaze si¢ z
wystepowaniem powiktan pod postacia wodniaka nawet u 40%

pacjentow, a takze moze powodowac przerost jader.

1b

Leczenie operacyjne oszczgdzajagce naczynia limfatyczne

znaczaco zmniejsza ryzyko wystapienia wodniaka

la

Zalecenia

Poziom
dowodu
(LE)

Sila oceny

Badaj zylaki w pozycji stojacej i klasyfikuj wedlug trzystopniowe;j

skali.

4

Silna

Wykonaj badanie ultrasonograficzne z funkcja Doppler w celu
wykrycia odptywu zylnego bez manewru Valsalvy w pozycji

lezacej 1 stojacej oraz celem potwierdzenia niedorozwoju jadra.

Silna

U wszystkich chlopcéw w wieku przedpokwitaniowym z
rozpoznanymi zylakami powrézka nasiennego i we wszystkich
przypadkach izolowanych zylakow po stronie prawej wykonaj
badanie ultrasonograficzne nerek, aby wykluczy¢ guz przestrzeni

zaotrzewnowe;j.

Silna

Poinformuj opiekunoéw i pacjentow oraz zaproponuj operacje w
sytuacji gdy rozpoznasz:

* zylaki powigzane z obecno$cia matego jadra (r6znica wielkosci
> 2 ml lub 20%);

* zylaki zwigzane z obecnoscig dodatkowej patologii jadra, ktéra
wplywa na ptodnos¢ (wnetrostwo, skret jadra w wywiadzie, uraz);
» zylaki zwigzane z patologiczng jakoscia nasienia (u starszych
nastolatkow);

* objawowe zylaki.

Staba

Uzyj powigkszenia optycznego w czasie operacji (mikroskopowe

lub laparoskopowe) do chirurgicznego podwiazania zyty jadrowe;.

Silna

Wykonaj operacje zylakow powrozka nasiennego z
oszczedzeniem naczyn limfatycznych, aby zapobiec tworzeniu si¢

wodniakdéw oraz przerostowi jader.

Silna
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3.9. Zakazenia ukladu moczowego u dzieci

3.9.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Zakazenia uktadu moczowego to najczestsze zakazenia bakteryjne wystgpujace u dzieci [403 -
404]. Istnieje wiele systemow uzywanych do kasyfikacji tych zakazeh. Objawy ZUM u
noworodkow rdéznig si¢ pod wieloma wzgledami od objawdéw u niemowlat i dzieci starszych:
zachorowalnos¢ w tej grupie wiekowej jest wyzsza, dominuje pte¢ meska, infekcje spowodowane
sa gtownie przez bakterie inne niz E. coli, istnieje wigksze ryzyko wystapienia posocznicy O
punkcie wyjscia w uktadzie moczowym [405, 406].

U dzieci zglaszajacych si¢ do lekarza z powodu dolegliwosci zwigzanych z ukiadem
moczowym cz¢stos¢ wystepowania zakazen to 7.8% (CI: 6.6 — 6.9) [405]. Czestos¢ wystgpowania
ZUM r6zni sie w zalezno$ci od wieku i ptei. W jednej z metaanaliz w pierwszych trzech miesigcach
zycia ZUM wystgpito u: 7.5% dziewczat, 2.4% (CI: 1.4 — 3.5) obrzezanych chtopcow i 20.1% (CI:
16.8 — 23.4) nieobrzezanych chtopcow, ktorzy zglosili si¢ do lekarza z goraczka [405]. W
pierwszych szeéciu miesigcach zycia zakazenia uktadu moczowego sa czestsze u chtopcow (5.3%),
ich czgsto§¢ spada z wiekiem dookoto 2% w wieku 0 — 6 lat. U dziewczynek zachorowalno$é¢
zmienia si¢: w pierwszym potroczu jest nizsza (2%) i wzrasta z wiekiem do okoto 11% w wieku 0 —
6 lat [407].

Czynniki ryzyka wystapienia nawrotowych zakazen ukladu moczowego to dysfunkcja jelit 1
pecherza (BBD — bladder and bowel dysfunction), odptyw pgcherzowo-moczowodowy (VUR) oraz
otylos¢ [408 — 410]. U starszych dzieci czgéciej obserwuje si¢ opoznienie leczenia [411].
Kombinacja wymienionych powyzej czynnikow ryzyka wraz z opdZnieniem wlaczenia leczenia
taczone jest z czestszym wystepowaniem blizn nerkowych [412]. Nawracajace zakazenia uktadu
moczowego z goraczka, szczegbdlnie z wspotistniejagcym odptywem pecherzowo-moczowodowym
wysokiego stopnia, prowadzg do powstania blizn nerkowych [413, 414]. Kazdy epizod ZUM z
goraczka zwigksza ryzyko wystgpienia blizn nerkowych — po pierwszym odsetek wynosi 2.8% (CI:
1.2 - 5.8), po kolejnym 25.7% (CI: 12.5 — 43.3), i az do 28.6% (CI: 8.4 —58.1) w przypadku trzech
lub wigkszej liczby epizodow ZUM z goraczka [414].

E. coli byt wiodacym czynnikiem patogennym dla wystapienia ZUM, obecnie coraz czgsciej
opisuje si¢ tez inne bakterie. Zgodnie z wynikami duzego badania przeprowadzonego w Europie byt
potwierdzany w mniej niz 50% posiewow. W zakazeniach szpitalnych dominuja szczepy:
Klebsiella pneumoniae, Enterobacter spp., Enterococcus spp., Pseudomonas spp., Proteus spp. i
Candida spp., ich czgstos¢ wzrosta takze w zakazeniach pozaszpitalnych [415. Noworodkowe

zakazenia uktadu moczowego sa czgsto powiklane bakteriemig. W badaniach retrospektywnych
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12.4% posiewow krwi noworodkow przyjetych do szpitala z powodu zakazenia uktadu moczowego
byto dodatnich [416]. Do zakazenia uogdlnionego dochodzi rzadziej w przypadku zakazen

pozaszpitalnych niz szpitalnych [416, 417].

3.9.2. Klasyfikacja
Istnieje pie¢ powszechnie stosowanych systemow klasyfikacji ZUM opartych na: lokalizacji,
ciezkosci przebiegu, ilosci epizodéw zakazen, objawach i powiktaniach. Dla leczenia przypadkoéw

ostrych najwazniejsze sg lokalizacja i cigzko$¢ objawow.

3.9.2.1. Klasyfikacja ZUM wedtug lokalizacji

Infekcja dolnych drég moczowych (zapalenie pecherza moczowego) jest stanem zapalnym btony
sluzowe] pecherza moczowego o ogolnych objawach przedmiotowych 1 podmiotowych
obejmujacych: zakazenie, bolesne oddawanie moczu (objawy dyzuryczne), czgstomocz, parcie na
pecherz, cuchnacy mocz, mimowolne oddawanie moczu (enuria), krwiomocz i1 bol nad spojeniem
tonowym.

Zapalenie goérnych drog moczowych (odmiedniczkowe zapalenie nerek) jest rozlanym
zapaleniem ropnym miedniczki nerkowej i migzszu nerki. Poczatek odmiedniczkowego zapalenia
nerek zazwyczaj jest nagly. Kliniczne objawy przedmiotowe i podmiotowe to: goraczka (> 38°C),

dreszcze, bol w kacie zebrowo-kregowym lub okolicy ledzwiowej oraz tkliwos¢ tych okolic.

3.9.2.2. Klasyfikacja ZUM wedlug cie¢ikosci
W prostym zakazeniu drog moczowych u dzieci moze wystepowac nieznaczna gorgczka. Te dzieci
sg w stanie przyjmowac ptyny i leki doustne, nie s3 odwodnione lub tylko nieznacznie odwodnione
i mozna oczekiwaé, ze uda si¢ uzupetni¢ ptyny doustnie. Dzieci, ktore nie wspotpracuja nalezy
leczy¢ tak, jak dzieci z cigzkim zakazeniem drég moczowych. W cigezkim zakazeniu drog
moczowych obserwujemy: goraczke > 39°C, apatie, ostabienie, uporczywe wymioty i umiarkowane
lub cigzkie odwodnienie. Wigkszos¢ ZUM o cizkimprzebiegu to zapalenia gornych drog

moczowych.

3.9.2.3. Klasyfikacja ZUM wedtug liczby epizodow zakaZen
Pierwsze zakazenie uktadu moczowego moze by¢ objawem wad anatomicznych. Zaleca si¢ oceng
anatomiczng drog moczowych (patrz ponizej).

Nawracajace zakazenia mozna podzieli¢ na: zakazenia niedoleczone i przetrwate.
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W zakazeniach niedoleczonych poczatkowe leczenie jest niewystarczajgce aby
wyeliminowaé wzrost bakterii w uktadzie moczowym (niewlasciwe leczenie, niewlasciwe st¢zenie
antybiotyku w moczu (niskie stezenie w nerkach/niewtasciwe wchlanianie w zotadku i jelitach)
oraz zakazenia wywotane wieloma organizmami 0 zmiennej wrazliwosci na antybiotyki).

Zakazenia przetrwale sg spowodowane ponownym pojawieniem si¢ bakterii w uktadzie
moczowym - sa to bakterie z ognisk przetrwatego zakazenia, ktore nie moga zosta¢ catkowicie
wyeliminowane (np. zakazone kamienie w drogach moczowych, afunkcyjne lub hypofunkcyjne
nerki/segmenty nerek, kikuty moczowodow pozostate po wycieciu nerki, martwica brodawek
nerkowych, torbiel moczownika, uchytek cewki moczowej, gruczot okotocewkowy i przetoki:
pecherzowo-jelitowa, odbytniczo-cewkowa i pecherzowo-pochwowa). Ten sam patogen jest
identyfikowany w zakazeniach nawracajgcych, lecz podczas terapii antybiotykowej 1 zaraz po niej
mocz moze by¢ jatowy.

W infekcjach opornych na profilaktyke, ktore wystepuja u pacjentow ja przyjmujacych,
zakazenia sa zazwyczaj wywolane bakteriami opornymi na leczenie, brakiem wspolpracy z
rodzicami dziecka oraz/lub cigzkimi wadami anatomicznymi uktadu moczowo-piciowego [418,
419].

W powtarzajacych si¢ zakazeniach kazdy epizod moze by¢ spowodowany przez inny, nowy
patogen w przeciwienstwie do zakazen przetrwatych, w ktorych izolowany jest ten sam patogen.
Najczesciej zakazenia uktadu moczowego wywotuje E. coli, ktéra wystepuje w wielu réznych
serotypach. W zwiazku z tym nawracajace zakazenia drog moczowych E. coli nie sa rownoznaczne

z zakazeniem tym samym organizmem.

3.9.2.4. Klasyfikacja ZUM wedtug objawow

Dzieci moga mie¢ typowy 1 atypowy przebieg zakazenia uktadu moczowego.
U noworodkéw i niemowlat najczestsze objawy obejmuja goraczke, wymioty, apati¢ oraz/lub
wzmozong drazliwos¢. U dzieci miodszych moga wystgpowaé nieswoiste objawy, takie jak:
zmniejszenie apetytu, niech¢¢ do picia, apatia, wzmozona drazliwos¢, wymioty lub biegunka.
Starsze dzieci mogg zglasza¢ objawy zapalenia pgcherza moczowego wraz z gorgczka/bolem w
boku.

Bezobjawowa obecnos¢ bakterii w moczu wskazuje, ze organizm ostabia mozliwos$ci
uropatogennych bakterii do wywotania infekcji lub oznacza kolonizacj¢ pecherza przez bakterie,
ktore nie potrafia wywota¢ odpowiedzi organizmu (brak leukocyturii, brak objawow).

Bezobjawowe zakazenie uktadu moczowego obejmuje leukocyturi¢ bez innych objawow.
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Objawowe zakazenia uktadu moczowego (ZUM) obejmuje dyskomfort przy oddawaniu
moczu, bol nad spojeniem tonowym (zapalenie pecherza moczowego), goraczke oraz zle
samopoczucie (odmiedniczkowe zapalenie nerek). Zapalenie pecherza moczowego moze stanowié
wczesne stadium infekcji, ktora przejdzie w odmiedniczkowe zapalenie nerek lub namnozenie si¢
bakterii, ktore kontrolowane jest poprzez réwnowage miedzy ich zjadliwoscig a odpowiedzig

gospodarza.

3.9.25. Klasyfikacja ZUM wedtug obecnosci powiktan

W niepowikltanych ZUM zakazenie wyst¢puje u pacjentdow z anatomicznie i funkcjonalnie
prawidtowymi gérnymi i dolnymi drogami moczowymi, prawidlowa funkcja nerek i wydolnym
uktadem odpornosciowym. Ta kategoria obejmuje pojedyncze lub nawracajace bakteryjne zapalenie
pecherza moczowego, zazwyczaj powigzane z waskim zakresem chorobotwoérczych patogenow,
ktore sg tatwo eliminowane przy zastosowaniu krotkiej serii doustnej antybiotykoterapii. Pacjenci
moga by¢ leczeni ambulatoryjnie, z naciskiem na udokumentowanie ustapienia bakteriurii i
nastgpowa planowa o0ceng potencjalnych nieprawidlowosci anatomicznych lub funkcjonalnych
uktadu moczowego [420].

Uznaje sig, ze u wszystkich dzieci z rozpoznang mechaniczng lub funkcjonalng przeszkoda
w ukladzie moczowym wystepuja zakazenia powiktane. Mechaniczna przeszkoda jest zazwyczaj
spowodowana obecnoscig zastawek cewki tylnej, zwezen lub kamieni bez wzgledu na ich
umiejscowienie. Przeszkoda funkcjonalna jest czgsto wynikiem dysfunkcji dolnych drog
moczowych pochodzenia neurogennego lub nieneurogennego oraz odptywu pecherzowo-
moczowodowego. Pacjenci z powiklanym ZUM wymagaja hospitalizacji 1 pozajelitowej
antybiotykoterapii. Pilna ocena anatomiczna drég moczowych jest niezwykle istotna dla
wykluczenia istotnych nieprawidtowosci [421]. Jesli wystepuja mechaniczne lub funkcjonalne

nieprawidlowosci, niezbedny jest odpowiedni drenaz zakazonego uktadu moczowego.

3.9.3. Ocena diagnostyczna

3.9.3.1. Wywiad
Badanie podmiotowe obejmuje pytania dotyczace pierwotnego (pierwszego) Iub wtornych
(nawracajacych) zakazen uktadu moczowego; mozliwe wady rozwojowe uktadu moczowego (pre- i
postnatalne ultrasonograficzne badania przesiewowe uktadu moczowego); wczesniejsze operacje;

wywiad rodzinny i wystgpowanie zapar¢ lub objawow ze strony dolnych drég moczowych (LUTS).
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3.9.3.2. Objawy
Noworodki z ZUM o ciezkim przebiegu moga prezentowaé nieswoiste objawy (zaburzenia
rozwoju, z6ltaczke, nadpobudliwo$¢ i brak goraczki). Bardzo istotnym elewmentem oceny
klinicznej noworodka jest wykluczenie wspolistniejagcego zapalenia opon [422]. ZUM jest
przyczyng goraczki u 4.1 - 7.5% dzieci, ktore zglaszajg si¢ do pediatry [423, 424]. Wstrzas
septyczny jest rzadki, nawet przy bardzo wysokiej goraczce. U dzieci mlodszych objawy ZUM
moga by¢ niejednoznaczne i nieswoiste. Pdzniej, powyzej 2 roku zycia, obserwujemy czestomocz,
bolesne oddawanie moczu oraz bol zlokalizowany nad spojeniem tonowym, w okolicy brzucha i

okolicy ledzwiowe;.

3.9.3.3. Badanie przedmiotowe
Badanie przedmiotowe obejmuje badanie ogdlne gardta, weztow chtonnych, brzucha (zaparcia,
wyczuwalna 1 bolesna nerka lub wyczuwalny pecherz moczowy), okolicy ledzwiowej, plecow
(oznaki rozszczepu kregostupa lub agenezji okolicy krzyzowej), narzadoéw plciowych (stulejka,

zro$nigcie warg sromowych, zapalenie sromu, zapalenie najadrza i jader) oraz pomiar temperatury.

3.9.3.4. Pobieranie moczu do badania, badanie ogélne i posiew moczu
Pobieranie moczu do badan nalezy przeprowadzaé przed wlaczeniem antybiotykoterapii. Technika
pozyskiwania moczu do badania ogolnego oraz posiewu wplywa na stopien zanieczyszczenia. Ma
to wplyw na interpretacje wyniku. Jest to Szczegélnie trudne u dzieci mlodszych i zalezy od

sposobu pobierania moczu [425].

3.9.34.1. Pobieranie moczu do badan
Mocz musi by¢ pobierany w okreslonych warunkach i zbadany jak najszybciej po pobraniu w celu
potwierdzenia lub wykluczenia ZUM, zwlaszcza u dzieci z goraczka. U noworodkow, niemowlat i
dzieci bez ukonczonego treningu czystosciowego dostgpne sg cztery gtowne metody pobierania

MOcCzu roznigce si¢ stopniem zanieczyszczenia 1 inwazyjnoscia:

(1) Plastikowa torebka przymocowana do czystych narzgdow piciowych: ta technika jest
najczesciej stosowana w codziennej praktyce, stopien zanieczyszczen jest znaczny 50 — 60%
[426]. Jest pomocna, gdy wyniki posiewu sg ujemne, jak rowniez jesli badanie za pomoca

testu paskowego nie wykazuje obecno$ci esterazy leukocytow i azotynéw (nitratow) lub
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analiza mikroskopowa nie wykazuje ropomoczu i bakteriomoczu. ZUM mozna woOwczas

wykluczy¢ bez potrzeby wykonania potwierdzajacego posiewu [427].

(2) Czysta probka moczu: niemowle jest umieszczone na kolanach opiekuna albo cztonka
personelu pielegniarskiego trzymajacego pod narzadami piciowymi niemowlgcia sterylng
foliowa miseczke. Dziecku podaje si¢ ptyn doustny i czeka na mikcje [428]. Masaz okolic
ledzwiowychoraz uciskanie okolicy nadtonowej moze zastymulowaé dziecko do oddania
moczu [426, 429]. Wydaje si¢, ze wystepuje dobra korelacja pomigdzy wynikami posiewu
moczu pozyskanego tag metodg a pobraniem nadtonowym, ze wspotczynnikiem wynikow
falszywie dodatnich wynoszacym 5%, za$ falszywie ujemnych 12% [428, 430]; jednakze
stopien zanieczyszczenia jest wyzszy (26%) w poréwnaniu z pobraniem nadtonowym (1%)
czy cewnikowaniem (10%) [426, 431]. W jednym z przeprowadzonych badan kohortowych
u dzieci ponizej 6 miesigcy zycia, odsetek prawdlowo pobranych badan wynidst 49%,
zanieczyszczenia obecne byly u 16%, a takze wystapity niewielkie réznice w wynikach
badan posiewéw moczu mig¢dzy moczem pobranym mtodg czystej probki a moczem

pobranym bardziej inwazyjnymi metodami [432].

(3) Cewnikowanie pecherza moczowego: jest to najszybsza i najbezpieczniejsza metoda shuzaca
pobraniu moczu do badania ogodlnego i posiewu, ktoéra pozwala potwierdzi¢ lub wykluczy¢

obecno$¢ ZUM u dzieci bez opanowanego treningu czystosciowego.

(4) Nadtonowe pobranie moczu z pecherza moczowego jest najbardziej czulg metodg
pozyskiwania niezanieczyszczonej probki moczu w tej grupie wiekowej [433, 434]. Badanie
USG powinno by¢ wykorzystane do oceny wypetnienia.

Dwuetapowa procedura, podczas ktorej przesiewowo oceniana jest czysta probka moczu, a
nastepnie, w przypadku wyniku dodatniego, mocz pobrany droga cewnikowania lub

nadtonowo moze zmniejszy¢ konieczno$¢ stosowania procedur inwazyjnych[426, 431].

U starszych dzieci, ktore opanowaly trening czysto$ciowy i moga odda¢ mocz na polecenie,
wykorzystanie czystej probki moczu pobranej po doktadnym odstonigciu napletka i umyciu zotedzi
pracia u chlopcow 1 rozsunigciu warg sromowych 1 umyciu okolicy okotocewkowej u dziewczat,
szczegblnie moczu ze srodkowego strumienia, jest akceptowalng technikg pozyskania moczu. Po

dwukrotnym umyciu ujscia cewki moczowej 1 krocza gaza i1 mydlem w plynie ryzyko
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zanieczyszczenia zostalo zredukowane z 23.9% (41/171) do 7.8% (14/171) wedhug

przeprowadzonego randomizowanego badania klinicznego [435].

3.9.34.2. Badanie ogdlne moczu

Istnieja trzy metody powszechnie wykorzystywane podczas analizy moczu:

(1) Testy paskowe: sg wygodne poniewaz dajg szybkie wyniki, nie wymagaja badania
mikroskopowego i sg gotowe do uzycia. Esteraza leukocytow (jako zastepczy marker ropomoczu) i
azotyny (ktore sg przeksztalcane z azotanow z diety przez wickszos$¢ bakterii jelitowych Gram(-) w
moczu) s3 najczestszymi markerami i wystgpuja razem w tescie paskowym. Przemiana azotandéw z
diety w azotyny przez bakterie w pgcherzu trwa okoto 4 godziny [430, 436]. Jednakze azotyny nie
sg bardzo czutym markerem dla dzieci z goraczka < 2 roku zycia i ZUM moze by¢ przeoczony.
Swoistos¢ testu jest wysoko dla dzieci w kazdym wieku [437, 438]. U goraczkujacych dzieci
miodszych niz 3 miesigce, test paskowy moze by¢ uzyty w czystej probce moczu jako badanie

przesiewowe. Ma on czuto$¢ rzedu 86%, a swoisto§¢80% [439].

(2) Badanie mikroskopowe: jest to standardowa metoda oceny ropomoczu po jego odwirowaniu
przy progu 5 biatych krwinek w polu widzenia pod duzym powigkszeniem (25 WBC/ul) [440]. W
moczu nieodwirowanym wykazano, ze obecno$¢ powyzej 10 WBC/ul jest czulym wskaznikiem
ZUM [441] i powinno sprawdza¢ si¢ dobrze w sytuacjach klinicznych [442]. Jednak badanie to jest
rzadko wykonywane w warunkach ambulatoryjnych. Nie wykazano istotnej réznicy pomiedzy
badaniem mikroskopowym a badaniem z uzyciem paska [438]. Metaanalizy wykazata, ze badanie
mikroskopowe z wykorzystaniem barwienia Gram ma wyzsza czulo$¢ niz badanie z

wykorzystaniem paskoéw [443].

(3) Technologia analizy obrazowania przeptywowego: jest uzywana coraz czeSciej do
klasyfikowania czastek w nieodwirowanych probkach moczu [444]. Liczby biatych krwinek,
komorek nablonka plaskiego 1 czerwonych krwinek korelujag dobrze z liczbami wykrytymi w
metodach recznych [430]. Badania przeptywowe, ktore opierajg si¢ na ocenie liczby bakterii i
leukocytow, przy zastosowaniu progu 250 bakterii na uL w obecnosci leukocyturii, maja czuosé

0.97 1 swoisto$¢ 0.91 w diagnozie ZUM [445].
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3.9.343. Posiew moczu

W  przypadku ujemnych wynikow testu paskowego, badania mikroskopowego lub
zautomatyzowanej analizy moczu, posiew moczu nie jest konieczny, szczeg6lnie jesli wystepuje
inna przyczyna goraczki. Jesli wynik testu paskowego jest dodatni, wykonanie posiewu moczu jest
wysoce zalecane.

Nie ma definicji istotnego ZUM. W cigzkim ZUM mozna oczekiwa¢ >10° jtk/ml. Jednakze
liczba ta moze si¢ r6zni¢; moze by¢ zwigzana z metoda uzyskania probki, diurezg oraz czasem i
temperaturg przechowywania moczu do posiewu [406]. Jezeli mocz jest pozyskiwany jako czysta
probka moczu, ze $rodkowego strumienia lub przez cewnikowanie obecno$¢ jednego rodzaju
bakterii 10° - 10° jtk/ml uznaje si¢ za posiew dodatni, a w przypadku nadtonowego naktucia
pecherza kazda obecno$¢ bakterii nalezy by¢ uznana za istotng. Mieszane posiewy wskazuja na
zanieczyszczenie. U gorgczkujacych dzieci < 4 miesiaca zycia obecno§é¢ bakterii 10° jtk/ml w
moczu pobranym prawidtowo, przy spojnym wywiadzie i wynikach badan laboratoryjnych, mozna
rozpzna¢ ZUM [446].

Ropomocz bez bakteriomoczu (sterylny ropomocz) moze by¢ wynikiem niekompletnej
antybiotykoterapii, kamicy lub ciat obcych w uktadzie moczowym a takze zakazen spowodowanych

przez Mycobacterium tuberculosis lub Chlamydia trachomatis.

Ponizsza rycina (Ryc. 4) przedstawia algorytm postgpowania u pacjentow z podejrzeniem ZUM

przebiegajacym z goraczka (podstawowa diagnostyka, dziatanie)
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Rycina 4: Ocena diagnostyczna i postepowanie z pacjentem 2z podejrzeniem ZUM

przebiegajacym z goraczka

Pacjent z objawami klinicznymi ZUM z goraczka

A\ 4
Badanie przedmiotowe

v
Badanie krwi (morfologia + CRP +/- prokalcytonina)

Prawidlowe pobranie probki moczu + badanie ogélne moczu
(techniki paskowe +/- badanie mikroskopowe +/- technologie
analizy obrazowania przeptywowego

Ujemne nitraty, leukocyty, Dodatnie nitraty, leukocyty,
badanie mikroskopowe i badanie mikroskopowe i

obrazowanie przeptywowe obrazowanie przeptywowe

\ 4

Wykluczy¢ inne przyczyny Posiew moczu

A 4
Antybiotykoterapia zgodnie
Z wytycznymi

\ 4

Rycina 5

CRP = biatko C-reaktywne



3.9.3.5. Badania obrazowe

3.9.35.1. Badanie ultrasonograficzne
Wykonanie badania ultrasonograficznego nerek i pecherza moczowego w ciggu 24h od poczatku
objawdw jest zalecane u niemowlat z ZUM przebiegajacym z goraczka. Jest wykonywane celem
wykluczenia istotnego zastoju moczu w gornych i dolnych drogach moczowych. W 15%
przypadkow stwierdza si¢ nieprawidtowe wyniki badania, sposrod ktérych 1 - 2% bedzie wymagato
natychmiastowego dziatania (np. dodatkowej oceny, przekazania pacjenta lub operacji) [427]. Jezeli
USG nerek jest wykonywane u wszystkich pacjentow z ZUM, u 7% z nich zaistniejg wskazania do
dalszej diagnostyki [447]. Czuto$¢ wykrywania odptywu pecherzowo-moczowodowego wysokiego
stopnia podczas badania ultrasonograficznego wynosi 0.59 (Cl: 0.45 — 0.72) a swoistos¢ 0.79 (CI:
0.65 — 0.87) [448]. Badanie USG powinno by¢ wykonane przed i po mikcji. Mocz zalegajacy po
mikcji powinien by¢ zmierzony u dzieci, ktore opanowatly trening czystosciowy, aby wykluczy¢
nieprawidlowosci w oddawaniu moczu jako przyczyny ZUM. Zwigkszona objetos¢ moczu
zalegajacego po mikcji zwiastuje nawrét ZUM u dzieci po opanowaniu treningu czysto$ciowego
[449]. W przypadku stwierdzenia w badaniu USG ropnia okotonerkowego, ropnia okolicy
lgdzwiowej lub zmian w nerkach nalezy rozwazy¢ rozpoznanie xanthogranulomatous

pyelonephritis, zalecane jest poglebienie diagnostyki obrazowej o badanie TK [450].

3.9.35.2. Obrazowanie radioizotopowe/MRI
Zmiany w Kklirensie kwasu dimerkaptobursztynowego (DMSA) podczas ostrego epizodu ZUM
wskazuja na odmiedniczkowe zapalenie nerek lub uszkodzenie migzszu nerek, ktore koreluja z
obecnoscig odptywu pecherzowo-moczowodowego z poszerzeniem, ryzykiem kolejnych epizodow
odmiedniczkowego zapalenia nerek, obecnoscig infekcji opornych na profilaktyke [451] oraz
przysztym bliznowaceniem nerek. W ostrej fazie ZUM przebiegajacego z goraczka (w okresie 4 do
6 tygodni) renoscyntygrafia DMSA moze wykaza¢ odmiedniczkowe zapalenie nerek poprzez
zaburzenia perfuzji. Blizny nerek moga by¢ wykryte po 3 do 6 miesiecy [452]. Badanie MRI
doskonale obrazuje ostre odmiedniczkowe zapalenie nerek oraz pdzne blizny nerkowe i moze by¢
wykorzystywane jako alternatywa dla DMSA, bez narazania pacjenta na promieniowanie [453].
Przecietna skuteczna dawka promieniowania w pojedynczej renoscyntygrafii wynosita 2.84 (1-12)
mSv w pojedynczym badaniu [454]. Obserwacje te sg inne u noworodkow. Po pierwszym
objawowym pozaszpitalnym ZUM wiekszo$¢ nerek z odptywem pecherzowo-moczowodowym
stopnia III lub wyzszego miata prawidlowy wynik badania renoscyntygraficznego [455]. Czutosé¢
DMSA w zobrazowaniu odptywu pecherzowo-moczowodowego wynosi 0.75 (Cl: 0.67 — 0.81),
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swoistos¢ 0.48 (CI: 0.38 — 0.57), a negatywne badanie DMSA oznacza bardzo niskie
prawdopodobienstwo obecnosci odptywu wysokiego stopnia [456].

3.9.3.5.3. Cystografia mikcyjna/urosonografia

Ztotym standardem stuzgcym wykluczeniu lub potwierdzeniu obecnosci odptywow pecherzowo-
moczowodowych jest cystografia mikcyjna. Czas wykonania cystografii mikcyjnej nie wptywa na
obecno$¢ 1 zaawansowanie odptywu moczowodowo-pecherzowego [457]. Wykonanie wczesnej
cystografii mikcyjnej u pacjentow z potwierdzonym jalowym moczem nie powoduje zwickszonej
zachorowalno$ci [458]. Badanie urosonograficzne, ktore nie obcigza pacjetna promieniowaniem
jonizujacym [459], moze by¢ alternatywg dla CUM. Zobrazowanie cewki moczowej w tej metodzie
moze by¢ trudne.

Ze wzgledu na ryzyko bliznowacenia nerek cystografia mikcyjna jest zalecana po
pierwszym epizodzie ZUM przebiegajacym z goraczka celem wykrycia odptywu pgcherzowo-
moczowodowego wysokiego stopnia. Ze wzgledu na narazenia pacjenta na promieniowanie
jonizujace oraz inwazyjny charakter badania, lekarze chca ogranicza¢ niepotrzebne wykonywanie
badan [447, 460]. W wielu badaniach poszukiwano czynnikéw ryzyka dla wystapienia odptywu
pecherzowo-moczowodowego wysokiego stopnia, aby ograniczaé wykonywanie badan.
Najwazniejsze z czynnikow ryzyka obejmuja: nieprawidtowe badanie USG, ZUM przebiegajacy z
wysoka goraczka, zakazenie innym patogenem niz E.coli i dotycza takze nastgpujacego po ZUM
bliznowacenia nerek. Zaproponowano takze inne strategie postepowania shuzace ograniczeniu
badan CUM [461 — 465]. Na podstawie tych badan prezentujemy zalecang $ciezke postepowania
(Ryc. 5).
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Rycina 5: Algorytm postepowania w pierwszym zakazeniu drog moczowych (ZUM) z

towarzyszaca goraczka

Pierwszy epizod ZUM z goraczka

Diagnostyka USG gornych i
dolnych drég moczowych

=

Brak patologii w badaniu USG

'

Infekcja E.coli

Dzieci > 12
miesigca
zycia

!

Nie E.coli

o

Dzieci <12
miesigca
zycia

\ 4

Obrazowanie po
nawracajacych ZUM z
gorgczka

Wykluczenie refluksu

\

Patologia w obrazie USG (poszerzenie
goérnych drog moczowych/tworzenie si¢
ropnia/kamienie w drogach moczowych)

Powiklane ZUM / Sciste
monitorowanie,
antybiotykoterapia dozylna

N

A

A

A

pecherza 1 jelit

Dzieci po zakonczonym treningu
czystosciowym: wykluczenie dysfunkcji

Bez
Dobra odpowiedzi
odpowiedz lub
na leczenie krytyczny
stan
kliniczny
A4 N
Dalsza ocena Rozwazy¢
P funkcji przejsciowe
- gornych odprowadze
drog nie moczu

ZUM — zakazenie uktadu moczowego; USG - ultrasonografia
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3.9.4. Postepowanie

3.9.4.1. Droga podania

Wybor pomiedzy terapia doustng i pozajelitowg powinien by¢ uzalezniony od: wieku pacjenta,
ryzyka wystgpienia posocznicy z punktem wyjscia w ukladzie moczowym, zaawansowania
choroby, mozliwo$ci podawania ptynow, pokarmow i/lub lekow doustnych, obecnosci wymiotow,
biegunki, stopnia wspotpracy z pacjentem i obecnosci powiktanego odmiedniczkowego zapalenia
nerek (np. zastoju w drogach moczowych). W wyniku czgsciej wystepujacych w  wieku
noworodkowym i wczesnoniemowlgcym (do 2-go miesigca zycia) posocznicy z punktem wyjscia w
uktadzie moczowym i cigzkiego odmiedniczkowego zapalenia nerek u tych pacjentéw zaleca si¢
antybiotykoterapi¢ pozajelitowa. Tutaj takze moga wystapi¢ zaburzenia elektrolitowe z zagrazajaca
zyciu hiponatremig i hiperkaliemia ze wzglgedu na pseudohipoaldosteronizm [466, 467].

Wybor leku jest takze oparty na lokalnych uktadach wrazliwosci przeciwbakteryjnej i
powinien by¢ zweryfikowany po uzyskaniu antybiogramu wyizolowanych patogendéw uktadu
moczowego [430]. Nie wszystkie dostepne antybiotyki, szczegélnie u niemowlat, zostaty
zatwierdzone przez witadze krajowej stuzby zdrowia. Jezeli mamy wyniki badan z poprzednich
posiewow, leczenie moze by¢ wlaczone na ich podstawie. U pacjentéw z prawidtowa funkcja nerek
w leczeniu dozylnym tobramycyna i gentamycyna sg zalecane. Przy podejrzeniu nieprawidlowe;j
funkcji nerek do leczenia wykorzystujemy ceftriakson lub cefotaksym. U dzieci, u ktoérych mozna
wiaczy¢ antybiotykoterapi¢ doustng ze wzgledu na brak stwierdzonych bakterii opornych, lekami z
wyboru bedg cefiksym lub amoksycylina z kwasem klawulanowym [468]. Niektore badania
wykazaty, ze w leczeniu ambulatoryjnym pozajelitowe podanie gentamycyny albo ceftriaksonu
jeden raz dziennie jest bezpieczne, skuteczne i ekonomiczne u dzieci z ZUM [469 - 471].
Opoéznienie leczenia ZUM przebiegajacego z goraczka o wiecej niz 48 - 72 godziny zwigksza
ryzyko powstawania blizn nerkowych [412, 472].

3.9.4.2. Czastrwania leczenia
Szybkie wdrozenie odpowiedniego leczenia ZUM moze zapobiec rozprzestrzenianiu si¢ zakazenia i
powstawaniu blizn nerkowych. U noworodkéw i matych dzieci z ZUM przebiegajacym z goraczka
az do 20% pacjentoéw ma dodatni posiew krwi [416, 421]. U dzieci z potwierdzong bakteriemia nie
stwierdzono znaczacych rdéznic w obrazie klinicznym choroby w porownaniu z dzie¢mi bez
bakteriemii; otrzymaly jednak dluzszy kurs leczenia parenteralnego [473]. W pdznym
niemowlectwie na czegstos¢ wystepowania blizn  nerkowych, w oparciu o obrazowanie
radioizotopowe (renoscyntygrafie), nie wptywa tryb leczenia [474]. Wyniki dotyczace krotkich sesji
terapeutycznych (1 do 3 dni) sg gorsze od wynikow sesji trwajacych 7 do 14 dni [430].
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Niepowiktane zapalenie pecherza moczowego moze by¢ leczone antybiotykiem podawanym 3 —
5dni [468]. U matych dzieci nie stwierdzono istotnej réznicy dotyczacej nawrotow ZUM czy
konieczno$ci powtornej hospitalizacji pomiedzy grupa pacjentow leczonych parenteralnie przez 7
dni, a grupg, w ktorej stosowano dtuzsze leczenie ZUM z bakteriemig [475].U matych dzieci mozna
rozwazy¢ krotki cykl leczenia dozylnego z wczesng zamiang na leczenie doustne. Terapia doustna
samg cefalosporynag Il generacji (np. cefiksym lub ceftibuten) jest traktowana jak odpowiednik 2
do 4 dni terapii dozylnej, a po niej terapii doustnej [476 - 479]. Podobne dane przedstawiono dla
amoksycyliny z kwasem klawulanowym [480]. W przypadku leczenia ambulatoryjnego nalezy
zagwarantowa¢ pacjentowi odpowiedni nadzor lekarski i jesli to konieczne, zmiane terapii. W
poczatkowej fazie leczenia ambulatoryjnego zaleca si¢ $cisty kontakt z rodzing pacjenta [481].

W powikltanym ZUM patogeny uktadu moczowego inne niz E. coli, takie jak: Proteus
mirabilis, Klebsiella spp, Pseudomonas aeruginosa, enterococi i staphylococi sg cz¢sciej przyczyna
infekcji [421]. Czasowe odprowadzenie moczu (nadtonowe naktucie pecherza lub przezskorna
nefrostomia) moze by¢ wymagane w przypadku niepowodzenia leczenia zachowawczego w
uropatii zaporowej. U dzieci z ostrym ogniskowym bakteryjnym zapaleniem nerek (ptatowe
zapalenia nerek) czgsto nie obserwuje si¢ ani ropo- ani bakteriomoczu. U wigkszosci dzieci
patogeneza jest zwigzana z zakazeniem wstepujacym na podtozu istniejacej wezesniej uropatii, w
szczegblnosci refluksu pecherzowo-nerkowego lub zastoju w uktadzie moczowym (moczowdd
olbrzymi). Leczenie pierwszego rzutu obejmuje terapi¢ antybiotykami o szerokim spektrum
dziatania z dobrg penetracja tkankowa. Antybiotykoterapia wiaczona na 3 tygodnie, poczatkowo
dozylnie a nast¢pnie doustnie, zgodna z antybiogramem jest obecnie zalecanym postgpowaniem
[482].

3.9.4.3.  Srodki przeciwbakteryjne
Istniejg ogromne roznice w wystepowaniu opornosci na antybiotyki bakterii E. coli wywotujacej
choroby drog moczowych w réznych krajach, z niepokojaco wysoka opornoscia w Kkrajach
niezrzeszonych w ramach Organizacji Wspotpracy Gospodarczej i Rozwoju (OECD) [483].
Dostepnych jest coraz wigcej doniesien dotyczacych ZUM u dzieci spowodowanego przez
enterobakterie syntetyzujgce B-laktamazy o rozszerzonym spektrum dziatania (ESBL) — szacuje sie,
ze ich czestos¢ wynosi okoto 14% [484]. W krajach OECD stwierdzono bakterie ESBL(+), ktore
byty oporne na ampicyling w 53%, trimetoprym w 24%, amoksycyling z kwasem klawulonowym w
8%, ciprofloksacyne w 2% 1 nitrofurantoing w 1% [483]. Zidentyfikowano kilka czynnikow ryzyka
dla ZUM wywotanych przez bakterie inne niz E.coli oraz ESBL (+); obcigzony wywiad dotyczacy
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zakazen, niedawna hospitalizacja, krotkie kursy antybiotykoterapii w przesztosci oraz profilaktyka
[483, 485, 486]. Niezaleznie, nitrofurantoina wydaje si¢ by¢ dobrym wyborem w leczeniu zapalenia
pecherza moczowego [487].

Wyboér antybiotykoterapii powinien by¢ nadzorowany. Nalezy zna¢ lokalnie pojawiajace si¢
szczepy oporne. Istniejg roznice pomigdzy krajami a nawet szpitalami. Protokoty lokalne dotyczace
antybiotykoterapii, w potaczeniu z wytycznymi dostgpnymi powszechnie moga naprowadzi¢ na
wybor stosownej terapii. Wezesniejsze wyniki badan bakteriologicznych pacjentow powinny by¢
brane pod uwage podczas wyboru leku. Dawkowanie antybiotykow jest zalezne od wieku i masy

ciata pacjenta, ale takze od funkcji nerek i watroby.

3.9.4.4. Zapobieganie zakazeniom
Nawracajace ZUM sa problematyczne, poniewaz dla dzieci sg klopotliwe; ZUM przebiegajace z
goraczka sa odpowiedzialne za powstawanie blizn nerkowych [414]. Z powyzszych wzgleddéw to

bardzo istotne, aby moc zapobiega¢ ZUM.

3.9.4.4.1. Profilaktyka

Profilaktyka antybakteryjna jest uzywana powszechnie celem zapobiegania ZUM u dzieci. W
zwigzku z narastajgcg opornoscig bakterii leczenie przeciwbakteryjne, dobdr pacjentéw do takiego
leczenia powinien by¢ ostrozny. Dowody $wiadczace o jej skutecznosci bywaja sprzeczne.
Zastosowanie profilaktyki powoduje spadek liczby nawrotowych ZUM, ale jej dlugie stosowanie
jest taczone ze wzrostem opornosci bakterii [418, 488]. Zastosowanie profilaktyki nie wptywa na
ograniczenie uszkodzenia nerek powstajacego podczas pierwszego lub drugiego epizodu ZUM
[488]. U dzieci z wadami anatomicznymi w obrgbie uktadu moczowego, u ktorych stosowano
leczenie profilaktyczne, wykazano spadek czestosci ZUM oraz zmniejszong czestos¢ blizn
nerkowych [418, 488]. U pacjentow z dysfunkcjag jelit 1 pecherza moczowego oraz odptywem
pecherzowo-moczowodowym  zastosowanie profilaktyki —antybakteryjnej obnizylo ryzyko
rozwini¢cia Kolejnego ZUM [489, 490] (patrz rozdziat 3.14 na temat refluksu pecherzowo-
moczowodowego).

W szczeg6lnej grupie pacjentdw: z niepelnym oprdznianiem pecherza moczowego, prawidtowo
wykonujacych CIC, z nawracajagcymi ZUM, wykazano, ze dopgcherzowe podanie gentamycyny jest
skuteczne [491].
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Tabela 1: Leki w profilaktyce antybakteryjnej*

Substancja Profilaktyczna dawka (mg/kg | Ograniczenia dla noworodkow i
m.c./d) niemowlat

Trimetoprym™~ |1 6 tydzien zycia

Trimetoprym 1-2 nie jest polecany ponizej 2. miesigca

Sulfametoksazol | 10-15 zycia

Sulfametoksazol | 1 -2 3 miesigce zycia

Nitrofurantoina | 1 2 miesigce zycia

Cefaklor 10 bez limitu wiekowego

Cefiksym 2 wczesniaki i noworodki

* Uzyto za zgodq International Consultation on Urological Diseases, International Consultation on Urogenital

Infections, 2009. Copyright © by European Association of Urology [492].

wx Leki pierwszego rzutu to nitrofurantoina i trimetoprym; w wyjgtkowych przypadkach mozna zastosowac

doustng cefalosporyne.

el W Niemczech ceftibuten nie jest zarejestrowany dla niemowlqgt ponizej 3 miesigca zZycia.

3.9.4.4.2. Suplementy diety

Zurawina, zwlaszcza w postaci soku, jest skuteczna W zapobieganiu ZUM u zdrowych dzieci. U
dzieci z wadami uktadu moczowego jej skuteczno$¢ jest podobna do profilaktyki antybakteryjnej
[493]. Wyniki zastosowania probiotykow sa bardziej mylace: jeden przeglad systematyczny nie
wykluczyl braku ich efektu [494], podczas gdy randomizowane badanie z grupa kontrolng
wykazato obiecujagce wyniki u dzieci bez wad ukladu moczowego [494]. Przeprowadzona
metaanaliza nie wykazata istotnego efektu ich zastosowania, poza dodatkiem do profilaktyki
antybakteryjnej [495].

Inne analizowane suplementy to witamina A, ktorej zastosowanie wykazato obiecujace
wyniki w zakresie zapobiegania bliznom nerkowym u dzieci z ostrym odmiedniczkowym
zapaleniem nerek [496, 497]. Zastosowanie witaminy E moze poprawi¢ objawy towarzyszace

ZUM. [498]. Konieczne sg dalsze badania dotyczace tych suplementow.

3.9.4.4.3. Napletek
Obnizenie ryzyka wystapienia ZUM zwigzanego z obecno$cia napletka wykazano w dwoch

badaniach. W przypadku obecnosci stulejki fizjologicznej u chtopcéw z ZUM zastosowanie kremu
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ze sterydem znacznie zmniejszato ryzyko wystgpienia ZUM [499]. U chtopcow z nawracajgcym

ZUM i wodonerczem, 10 chtopcéw nalezaloby obrzezaé, aby unikng¢ ZUM u jednego z nich [34].

3.94.4.4. Dysfunkcja pecherza moczowego i jelit
Dysfunkcje pecherza moczowego 1 jelit sg czynnikami ryzyka, w kierunku ktérych kazde dziecko z
ZUM powinno by¢ badane przesiewowo [409]. Normalizacja zaburzen mikcji lub nadreaktywnoSci
pecherza moczowego jest wazna dla obnizenia czesto$ci wystgpowania ZUM. Jezeli w okresach
wolnych od zakazen wystepuja objawy dysfunkcji pegcherza 1 jelit, zaleca si¢ postepowanie
diagnostyczno-lecznicze [490]. Leczenie zaparé prowadzi do zmniejszenia nawrotow ZUM |
zalecane jest podejscie wielospecjalistyczne [409, 489, 490]. Z wyzej wymienionych powodow
wykluczenie dysfunkcji pecherza i jelit u kazdego dziecka z ZUM przebiegajacego z goraczka i/lub
ZUM nawracajagcym jest zalecane, a w przypadku obecnosci dysfunkcji nalezy rozpoczaé ich

leczenie (informacje dotyczace leczenia znajduja si¢ w rozdziale 3.11).

3.9.45. Monitorowanie ZUM
Przy skutecznym leczeniu mocz staje si¢ jatowy po 24 godzinach a leukocyturia ustepuje w ciggu 3
do 4 dni. Normalizacji temperatury ciata mozna spodziewac si¢ w 90% przypadkow w ciggu 24 - 48
godzinach po rozpoczgciu terapii. U pacjentow z przedtuzajaca si¢ goraczka nalezy rozwazyc
obecno$¢ opornych na leczenie patogenow uktadu moczowego lub obecnos¢ wrodzonej uropatii lub
ostrego zatrzymania moczu. W tych przypadkach zaleca si¢ natychmiastowe wykonanie badania
USG.

Prokalcytonina (w$rdod innych laboratoryjnych parametrow zapalenia, takich jak CRP i
liczba leukocytow) moze by¢ uzyta jako wiarygodny marker w surowicy dla wczesnego
przewidywania zapalenia migzszu nerek wraz z pierwszym epizodem ZUM przebiegajacym z
goragczka [500]. Poziom prokalcytoniny powyzej 1.0 ng/mL koreluje z czestoscig wystgpowania
ostrego odmiedniczkowego zapalenia nerek u matych dzieci [501]. U pacjentow z ZUM
przebiegajacym z goraczka nalezy zbadaé poziom elektrolitow w surowicy oraz wykona¢ badanie

morfologii krwi.

3.9.5. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia ZUM u dzieci
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Podsumowanie

Poziom dowodu

(LE)

ZUM stanowi najcze¢stszg infekcje bakteryjng u dzieci do 2. roku 1b

zycia. Czesto$¢ wystepowania ZUM jest zalezna od wieku 1 pici.

Klasyfikacji ZUM dokonuje si¢ na podstawie lokalizacji, iloSci 2b

epizoddw, cigzkosci, objawdw i czynnikow wiktajacych. Dla leczenia

ostrych przypadkow najwazniejsze sg lokalizacja i ciezkos¢

Liczba jednostek tworzacych kolonie (jtk) w posiewach moczu moze | 2b

by¢ rézna, ale kolonia jednego rodzaju bakterii moze swiadczy¢ o

obecnosci ZUM.

Ze wzgledu na wzrastajaca oporno$¢ patogendw powodujacych 2a

ZUM, dobor antybiotykdéw powinien by¢ nadzorowany. Nalezy wziaé

pod uwagg lokalnie wysteoujace szczey oporne, wezesniejsze wyniki

bakteriologiczne oraz obraz kliniczny.

Zapobieganie zakazeniom obejmuje wykorzystanie profilaktyki 2a

antybakteryjnej (doustnej lub dopecherzowej), preparaty z zurawing,

probiotyki oraz witamine A i E.

Badanie moczu z wykorzystaniem testu paskowego jest szybkie, ale 2a

metoda ta musi by¢ stosowana rozwaznie. Badanie mikroskopowe

osadu moczu pozostaje podstawowym badaniem w kierunku

ropomaoczu.

Zaroéwno scyntygrafia DMSA, jak i MRI podczas epizodu ostrego 2a

ZUM moga potwierdzi¢ odmiedniczkowe zapalenie nerek lub

uszkodzenie migzszu.

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Zbierz wywiad medyczny, ocen objawy kliniczne oraz przeprowadz | 3 Silna

badanie przedmiotowe celem postawienia diagnozy u dzieci

podejrzewanych o ZUM.

Wyklucz dysfunkcje pecherza i jelit u kazdego dziecka z ZUM 3 Silna

przebiegajacym z goraczka i/lub nawracajagcym ZUM.
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Badanie czystej probki moczu jest traktowane jako badanie
przesiewowe. Nadlonowe naktucie oraz cewnikowanie pecherza
moga by¢ stosowane podczas pobierania moczu do badan

bakteriologicznych.

2a

Silna

Nie uzywaj plastikowych torebek do pobierania probki moczu u
dzieci przed zakonczeniem treningu czystosciowego, poniewaz wigze

si¢ to z wysokim ryzykiem wynikoéw fatszywie dodatnich.

2a

Silna

Badanie moczu ze srodkowego strumienia jest dopuszczalng metoda
pobrania materiatu do badania u dzieci, ktére zakonczyty trening

czystosciowy.

2a

Silna

Wybdr pomiedzy terapia doustng i pozajelitowa powinien by¢
uzalezniony od: wieku pacjenta, ryzyka wystapienia posocznicy,
zaawansowania choroby, mozliwosci podawania ptynéw, pokarmoéw
i/lub lekow doustnych, obecnosci wymiotow, biegunki, stopnia
wspotpracy z pacjentem i obecnosci powiktanego odmiedniczkowego

zapalenia nerek.

2a

Silna

Lecz ZUM z goraczka w sesjach trwajacych od 4 do 7 dni doustne;j

lub pozajelitowej terapii.

1b

Silna

Powiktany ZUM z goraczka nalezy leczy¢ antybiotykami o szerokim

spektrum dziatania.

1b

Silna

Zaproponuj profilaktyke antybaktryjng pacjentom z wysoka
podatnoscig na ZUM , ryzykiem wytworzenia blizn nerkowych oraz

dolegliwosciami z dolnych drog moczowych.

1b

Silna

W wybranych przypadkach rozwaz wiaczenie suplementow jako

postepowania alternatywnego lub dodatkowego.

2a

Silna

U niemowlat z ZUM przebiegajacym z goraczka nalezy wykonaé
USG nerek 1 pecherza moczowego w celu wykluczenia niedroznos$ci

gornych i1 dolnych drég moczowych.

2a

Silna

U wszystkich niemowlat po pierwszym epizodzie ZUM
przebiegajacym z goraczka, niewywolanym przez E.coli, nalezy
wykluczy¢ odptyw pecherzowo-moczowodowy. U dzieci powyzej 1
roku zycia nalezy wykluczy¢ odptywy pecherzowo-moczowodowe
po drugim epizodzie ZUM z goraczka.

2a

Silna
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3.10. Zaburzenia dolnych drog moczowych w ciaggu dnia

3.10.1. Terminologia, klasyfikacja, epidemiologia i patofizjologia
Nietrzymanie moczu u dzieci moze by¢ spowodowane wrodzonymi wadami anatomicznymi lub
neurologicznymi takimi jak: ektopowy moczowdd, wynicowanie pecherza, przepuklina oponowo-
rdzeniowa (MMC). Jednak u wielu dzieci nie wyst¢puja tak oczywiste przyczyny nietrzymania
moczu jak wymienione powyzej, a grupe wystepujacych zaburzen okreslamy wspolnie jako
zaburzenia czynno$ciowe pecherza moczowego. Najnowszy dokument ICCS sugeruje zastosowanie
terminu ,,dzienne zaburzenia dolnych drog moczowych” w celu objecia wszystkich problemow

czynnosciowych pgcherza moczowego u dzieci.

Prawidlowe gromadzenie moczu i oproznianie pecherza w spotecznie akceptowalnym miejscu i
czasie jest najczesciej osiggane przez dzieci w wieku trzech do czterech lat. Dzieci z zaburzeniami
czynno$ciowymi w obrebie dolnych drég moczowych prezentujg: trudno$ci w trzymaniu moczu
(moczagc si¢ po czwartym roku zycia), parcia naglace, slaby strumien moczu, trudnosci z
rozpoczeciem mikcji, czestomocz 1 towarzyszace zakazenia uktadu moczowego. Izolowane nocne
moczenie bez objawow dziennych okre$la si¢ terminem ,,enuresis” i uwazane jest za odrgbne

zaburzenie (patrz rozdziat 3.11) [502].

Poniewaz w przeprowadzonych badaniach zastosowane definicje i kryteria r6znig si¢ miedzy soba,
trudno jest poda¢ wiarygodne wartosci procentowe co do czesto$ci wystepowania tego problemu.
Zglaszana chorobowos¢ waha si¢ w szerokim zakresie, od 1% do 20% [503 - 511]. Z powodu
wzrostu $wiadomosci, co do choroby w populacji oraz lepszego dostepu do specjalistycznej opieki

zdrowotnej, wspotczynniki chorobowos$ci wydaja si¢ wzrasta¢ [512, 513].

Zaburzenia czynnosciowe dolnych drog moczowych u dzieci moga wynikaé z nieprawidlowosci
fazy wypehiania, fazy mikcji lub kombinacji obu tych faz w réznym nasileniu. Zaburzenia
czynnosciowe dolnych dréog moczowych zostaty podzielone na dwie gtowne grupy: nadaktywny
pecherz (OAB) i1 dysfunkcyjng mikcje. Nieprawidlowosci te moga si¢ oczywiscie pokrywacé lub
wynikac¢ z siebie. Nieprawidlowe oproznianie jelit moze by¢ rdwniez czgécig problemu. Dysfunkcja
jelit 1 pecherza moczowego (Bowel Bladder Disease, BBD) jest terminem stosowanym do

okreslenia wspdlnych zaburzen czynno$ciowych pecherza 1 jelit.

Zaburzenia czynnosciowe dolnych dréog moczowych uwaza si¢ za wynik niepetnego lub
opoznionego dojrzewania kompleksu zwieracza pecherza moczowego. Uwaza sie¢, ze most

odpowiedzialny jest za koordynacj¢ kompleksu zwieracz-wypieracz, a obszar korowy za

89



hamowanie odruchu mikcji 1 dobrowolne rozpoczynanie mikcji. Dlatego nadaktywno$¢ bytaby
wynikiem opdznionego dojrzewania kontroli korowej, a dysfunkcyjna mikcja, wynikiem
niedojrzatosci koordynacji. Nadmierna aktywno$¢ wypieracza nie powinna by¢ zatem uwazana za
problem zwigzany wyltacznie z pecherzem, ale traktowana jako objaw centralnie zlokalizowane;j

dysfunkcji wplywajacej na pecherz, jelito a nawet nastrdj i zachowanie [514].

Wykazano zwigzek migdzy zaburzeniami czynno$ciowymi dolnych drég moczowych a

behawioralnymi, takimi jak ADHD [515 - 517].

Zaburzenia fazy wypelniania (gromadzenia)
W zaburzeniu fazy wypetniania wypieracz moze by¢ nadaktywny lub niedostatecznie aktywny,
czyli niedoczynny. Nadaktywnos$¢ pecherza jest najczgstszym problemem, obserwowanym gtéwnie
w wieku od okoto pigciu do siedmiu lat. Moze ona prowadzi¢ do nieprawidtowosci takich jak:
parcia naglace, czestomocz, czasem parcia naglace z popuszczaniem moczu. Niektdre dzieci
nawykowo odktadaja w czasie oddawanie moczu. W tej grupie czg¢sto obserwujemy wykonywanie
charakterystycznych manewrow takich jak krzyzowanie ndg czy kucanie na pi¢cie. Nawracajace
zakazenia uktadu moczowego sa powszechne, a utrzymujace si¢ wysokie cisnienie w pecherzu
moczowym moze by¢ przyczyna powstania odptywu pecherzowo-moczowodowego. Takze zaparcia
moga by¢ przyczyna nadaktywnos$ci, ktora nalezy rozwazy¢. U dzieci z niedoczynnym
wypieraczem mikcja wystepuje przy zmniejszonych lub minimalnych jego skurczach, po mikcji w
pecherzu obecne sg zalegania moczu. Zakazenia drég moczowych, wysitkowe mikcje, zaparcia 1
nietrzymanie moczu s3 powszechne. Nietrzymanie moczu czesto wystepuje jako nietrzymanie z

przepehienia, poniewaz pecherz moczowy jest nadmiernie wypetniony.

Zaburzenia fazy mikcji (oprdzniania)
W fazie mikcji (oprdzniania), niepetne rozluznienie lub nadmierne napigcie mechanizmu
zwieraczowego oraz przepony dna miednicy powoduja mikcje, ktorych krzywa ma charakter
staccato (ciagly przeplyw moczu z jego okresowymi ograniczeniami, ktére spowodowane sa
gwattownym wzrostem aktywnosci dna miednicy) lub charakter przerywany (nietrwale skurcze
wypieracza, ktore skutkujg rzadkimi mikcjami z niepelnym opréznieniem pecherza, oddawaniem
moczu porcjami). Terminem oznaczajacym ten stan jest mikcja dysfunkcyjna i jest ona zwigzana z
podwyzszonym ci$nieniem S$rddpgcherzowym oraz zaleganiem moczu po mikcji. Objawy beda
r6zni¢ si¢ w zaleznos$ci od nasilenia dyskoordynacji miedzy pgcherzem a zwieraczem. Mikcje o
typie staccato wystepuja w mniej nasilonych postaciach dysfunkcji mikcji, natomiast mikcje o

charakterze przerywanym z wysitkiem, w ciezszych formach. Dzieci z dysfunkcja mikcji sa
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roOwniez podatne na zaparcia i nawracajace zakazenia uktadu moczowego [518]. Brakuje danych,
ktore z tych zaburzen (jelita czy pecherz) jest zaburzeniem wiodacym. U starszych dzieci zaparcia
wystepuje w 5 — 27%, w 90% sa to zaparcia czynnosciowe. U dzieci z zaparciami zaburzenia
dolnych drég moczowych wystepuja w 64% [519, 520]. Niepetne oproznianie pecherza, wysokie
cisnienie S$rodpgcherzowe, generowane przez pecherz walczacy z przeszkoda czynnosciowsg
spowodowang spastycznym zwieraczem, mogg wywolaé nie tyko zakazenia uktadu moczowego, ale
takze odptyw pecherzowo-moczowodowy. Udowodniono, ze zaburzenia czynnosci dolnych drog
moczowych maja wicksze znaczenie dla pojawienia si¢ zakazen niz odptywu [521]. U wigkszosci
dzieci z dysfunkcyjng mikcja, nawracajace zakazenia zanikajg po wiaczeniu wlasciwego leczenia,
co potwierdza hipoteze, jakoby mikcja dysfunkcyjna byta gtéwna przyczyng zakazen. Spontaniczne
ustgpienie odptywu pecherzowo-moczowodowego réwniez jest obserwowane po wyleczeniu mikcji

dysfunkcyjne;j.

3.10.2. Ocena diagnostyczna
Ocena zaburzen czynno$ciowych dolnych drég moczowych obejmuje wywiad chorobowy z
uwzglednieniem zaburzen w zakresie mikcji (dzienniczek mikcji, specjalne kwestionariusze),
badanie przedmiotowe, analiz¢ moczu i uroflowmetri¢ z oceng zalegania moczu po mikcji. Oceny
gornych drog moczowych nalezy dokona¢ u dzieci z nawracajagcymi zakazeniami uktadu
moczowego 1 dysfunkcyjna mikcjg. Uroflowmetric mozna potaczy¢ z elektromiografia dna
miednicy w celu wykazania nadaktywnosci przepony dna miednicy podczas mikcji. Badania
urodynamiczne sg zwykle zarezerwowane dla pacjentow z dysfunkcyjna mikcja oporng na leczenie
1 dla 0sob nieodpowiadajacych na leczenie, u ktorych rozwazane jest leczenie inwazyjne [517, 522 -

525].

Oprdcz obszernej historii choroby, szczegdlowy dzienniczek mikcji zawiera informacje dotyczace
nawykéw mikcji 1 wyprozniania, czestotliwosci 1 objetosci mikcji, diurezy nocnej, liczby i1 czasu
epizodow nietrzymania moczu oraz objetosci przyjmowanych plyndow. Prowadzenie dzienniczka
mikcji powinno odbywaé si¢ przez minimum dwa dni, cho¢ preferowane sg dluzsze okresy
obserwacji. Dzienniczek mikcji dostarcza informacji o fazie gromadzenia moczu i1 czestotliwosci
epizodow nietrzymania moczu, podczas gdy test wktadkowy moze pomoc oszacowac utrat¢ moczu
podczas epizodu nietrzymania. W pediatrycznej grupie wiekowej, gdzie wywiad zbierany jest
zarowno od opiekundéw jak i od dziecka, zaleca si¢ stosowanie odpowiednio dostosowanego
kwestionariusza. Wiele objawdw zwigzanych z wyprdznianiem i moczeniem dla opiekunéw moze
by¢ niejasna 1 dlatego nalezy wyszczegdlni¢ je w kwestionariuszu, ktéry spetni funkcje listy
kontrolnej. Istnieja zobiektywizowane skale oceniajace objawy [526, 527]. Chociaz niezawodno$¢
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kwestionariuszy jest ograniczona to pozostajg one praktycznym narzedziem klinicznej oceny
obecno$ci objawdéw. Sg réwniez wiarygodne w monitorowaniu odpowiedzi na leczenie. Sam
wywiad powinien obejmowac tez ocen¢ czynnos$ci jelit. Przydatnym narzedziem do oceny funkcji

jelit u dzieci jest Bristolska Skala Uformowania Stolca [528, 529].

Badanie ogolne 1 posiew moczu s3 niezb¢dne w diagnostyce zakazen uktadu moczowego. Poniewaz
przejsciowe objawy dysfunkcji mikcji sg czgste w przypadku zakazenia, jego wykluczenie jest
niezbedne przed dalszym leczeniem. Podczas badania przedmiotowego ocena narzadow plciowych,
odcinka ledzwiowo-krzyzowego kregostupa oraz konczyn dolnych sg konieczne, aby wykluczy¢

przyczyne uropatii i neuropatii.

Uroflowmetria z oceng zalegania moczu po mikcji umozliwia ocen¢ zdolnosci oprdzniania
pecherza, podczas gdy przesiewowe badanie ultrasonograficzne pozwala na ocen¢ ewentualnych
(wtérnych) zmian anatomicznych goérnych drég moczowych. Przeptyw, ktoéry po szybko
osiggnigtym maksimum wyrownuje si¢ (,ksztalt wiezy”), moze wskazywa¢ na nadaktywnos¢
pecherza, podczas gdy krzywa przerwana lub staccato mogg by¢ widoczne w dysfunkcyjnej mikcji.
Plaskie krzywe mikcyjne sg zwykle widoczne w przypadku obecno$ci przeszkody anatomiczne;.
Pojedyncza uroflowmetria nie zawsze jest reprezentatywna dla danej sytuacji klinicznej. W zwiazku
z tym dopiero kilkukrotne wykonanie badania z powtarzalnym wynikiem da pewniejsza oceng.
Badanie uroflowmetryczne nalezy wykona¢, gdy pacjent odczuwa potrzebg oprdznienia pecherza.
Objetos¢ mikcyjna powinna wynosi¢ u dzieci co najmniej 50% oczekiwanej dla wieku pojemnosci
pecherza: [(wiek w latach) + 1] x 30 ml. Podczas badania dziecka w warunkach placowki ochrony
zdrowia nalezy wzig¢ pod uwage wplyw stresu i zmian nastroju na funkcjonowanie pgcherza [530,
531].

W przypadku niepowodzenia leczenia niezbedna jest ponowna ocena pacjenta. Nalezy
réwniez rozwazy¢ badanie wideourodynamiczne i neurologiczne. W niektorych przypadkach
mamy do czynienia z zaburzeniami urologicznymi lub neurologicznymi, ktére mozna rozpoznaé
tylko na podstawie badania wideourodynamicznego. W tych przypadkach nalezy takze uwzgledni¢
diagnostyke psychologiczng ukierunkowang na oceng stresu spotecznego [532] (LE: 1b).

Wideourodynamika moze by¢ roéwniez zastosowana jako wstgpne narzedzie diagnostyczne u
pacjentow z podejrzeniem odptywu pecherzowo-moczowodowego. Umozliwia ona rownoczesng
obserwacj¢ odptywoéw 1 czynnoSci pecherza moczowego. W przypadku nieprawidlowosci
anatomicznych takich jak: zastawka cewki tylnej, uchylek cewki moczowej, wrodzona
przeszkodowa blona cewki tylnej (COPUM) lub pierScien Moormann’a, konieczne moze by¢
wykonanie cystoskopii diagnostyczno-terapeutycznej. Je$li istnieje podejrzenie dysfunkcji o
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podiozu neuropatycznym, MRI kregostupa lgdzwiowo-krzyzowego moze pomodc wykluczyé

zakotwiczenie rdzenia kregowego, ttuszczaka lub inne rzadkie wady.

3.10.3. Postgpowanie
Leczenie zaburzen dolnych drég moczowych wymaga podejscia wieloptaszczyznowego,
obejmujacego modyfikacje nawykow, terapie lekami antycholinergicznymi, a takze leczenie
lezacych u podstaw zaburzen dolnych drég moczowych zapar¢ i zakazen uktadu moczowego, ktére

moga komplikowa¢ przebieg leczenia.

Modyfikacja nawykow, okreslana terminem uroterapia, obejmuje wszystkie niefarmakologiczne i
niechirurgiczne metody leczenia poprzez standaryzacje przyjmowania ptyndw, prewencje zaparc,
regularne oddawanie moczu oraz nauke podstaw relaksacji podczas mikcji. Dziecko 1 jego
opiekunowie sg edukowani w zakresie prawidtowego funkcjonowania pgcherza moczowego i
reakcji na parcia naglace. Ustalane sa zasady prawidlowej mikcji, a zakazenia ukladu moczowego 1
zaparcia podlegajg leczeniu. Leczenie ma na celu optymalizacj¢ oprozniania pecherza i wywolanie

petnego rozluznienia zwieracza lub przepony dna miednicy przed i podczas mikcji.
Strategie osiggnigcia tych celow obejmuja:

1. Rzetelng informacje 1 demistyfikacj¢ problemu, w tym objasnienie prawidlowej funkcji
dolnych drég moczowych oraz oceng w jakim stopniu dziecko odbiega od normy.

2. Instrukcje dotyczace postepowania z nastepujacymi problemami:

* Regularne oddawanie moczu, wyprostowana pozycja w trakcie mikcji, §$wiadomos$¢ 1 czucie
oraz trening relaksacji przepony dna miednicy i unikanie wstrzymywania moczu.

+ Porady dotyczace stylu zycia okreslajace zasady przyjmowania ptyndw, zapobiegania
zaparciom itp.

* Rejestracja objawow 1 nawykow mikcyjnych przy uzyciu dzienniczkéw mikcji oraz kart
rejestrujacych czgstosé 1 objetos¢ mikcji.

* Wsparcie i zach¢ta poprzez stale monitorowanie wynikow przez opiekuna.

Nawracajace infekcje drog moczowych 1 zaparcia rowniez powinny by¢ leczone i nalezy im
zapobiega¢ podczas leczenia. W przypadku dysfunkcji jelit i pecherza zaleca si¢ rozpoczecie terapii
od leczenia zaburzen czynnosci jelit [512], poniewaz dysfunkcja dolnych drég moczowych moze

ustgpi¢ po udanym ich leczeniu.
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Potrzebne moze by¢ dodanie innych metod terapeutycznych:

* Trening $wiadomej modulacji przepony dna miednicy z powtarzalnymi sesjami
biofeedbacku z wizualizacja krzywych mikcyjnych i/lub aktywacji i relaksacji przepony dna
miednicy.

* (Czyste przerywane cewnikowanie w przypadku duzych objetosci zalegan po mikcji.

» Terapia farmakologiczna lekami przeciwmuskarynowymi, jesli wystepuje nadaktywnosé
wypieracza.

« JesSli szyja pecherza stanowi przeszkode zwigkszajacg opor podczas mikcji, mozna

zastosowac blokery receptora alfa-adrenergicznego.

Skuteczno$¢ leczenia mozna oceni¢ na podstawie poprawy oprdzniania pecherza moczowego i
ustepowania zwigzanych z tym objawow. Potrzebne sg badania kliniczne z randomizacja oceniajace
rézne formy terapii. Podobnie jak w przypadku nadaktywno$ci wypieracza, naturalna historia
nieleczonych dysfunkcji mikcji nie jest dobrze poznana a optymalny czas trwania terapii nieznany.
Wskaznik powodzenia programoéw uroterapii jest wysoki, niezaleznie od sktadowych programu
terapeutycznego. Jednak sita dowodow jest staba, poniewaz wigkszo$¢ badan dotyczacych
skuteczno$ci programow uroterapii jest retrospektywna i niekontrolowana [533]. Przeprowadzona
w ostatnim czasie analiza Cochrane wykazala, ze wcigz brakuje rzetelnych danych dla stworzenia

shcematu leczenia opartego na faktach [534].

3.10.3.1. Szczegdlne terapie
Oprécz uroterapii istnieja inne szczegdlne metody terapeutyczne: fizjoterapia (np. ¢wiczenia
przepony dna miednicy), biofeedback, alarm wybudzeniowy i neuromodulacja. Chociaz dostgpne w
literaturze wyniki uzyskane dzigki tym zabiegom byty korzystne, poziom dowodow pozostaje staby,

poniewaz opublikowano tylko kilka randomizowanych badan klinicznych [535 - 541].

Przeglady systematyczne donosza, ze biofeedback jest skuteczna, nieinwazyjng metoda leczenia
zaburzen mikcji, z ktérej skorzystato okoto 80% dzieci. W wigkszosci raportow poziom dowoddéw
byl staby, dlatego niezbedne jest przeprowadzenie badan o silnym poziomie dowoddw, takich jak
randomizowane badania kliniczne [542].

W  niedawno opublikowanym wieloosrodkowym badaniu poréwnujacym terapi¢
behawioralna, placebo, chlorowodorek oksybutyniny, trening pgcherza i przepony dna miednicy, nie
wykazano lepszych wynikow treningu pecherza i dna miednicy oraz oksybutyniny w poréwnaniu

do standardowej uroterapii [532] (LE: 1b).
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Opublikowano w ostatnim czasie 2 randomizowane badania kliniczne dotyczace niedoczynnego
pecherza bez choroby neuropatycznej. Wykazano skuteczno$¢ przezskornej interferencyjnej
stymulacji elektrycznej i animowanego biofeedbacku z ¢wiczeniami przepony dna miednicy [543,
544]. W niektorych przypadkach mozna dodatkowo zastosowa¢ farmakoterapi¢. Nieliczne badania
dotyczace zastosowania ortosympatykomimetykéw byly opublikowane, ale poziom dowodow byt

staby [545].

Nadaktywny pecherz jest zjawiskiem do$¢ powszechnym w populacji pediatrycznej. Chociaz
zalecane jest etapowe podejsScie do leczenia, ktore zaczyna si¢ od terapii behawioralnej, to leki
przeciwmuskarynowe pozostaja podstawa leczenia nadaktywnosci pecherza. Oksybutynina jest
najczesciej stosowanym lekiem przeciwmuskarynowym w populacji pediatrycznej. Odpowiedz na
te grupe lekow jest zréznicowana i u czesci pacjentdéw wystepuja powazne skutki uboczne. Chociaz
pojawily sie doniesienia o stosowaniu tolterodyny, fezoterodyny, trospium, propiweryny i
solifenacyny u dzieci, to wigkszo$¢ z nich stosowana byla poza wskazaniami w odniesieniu do
wieku i przepiséw krajowych. Opublikowano kilka randomizowanych badan klinicznych, z ktérych
jedno dotyczace tolterodyny wykazato bezpieczenstwo jej stosowania, ale nie skutecznos¢ [546],
podczas gdy inne dotyczace propiweryny wykazato zaréwno jej bezpieczenstwo, jak 1 skuteczno$¢
[547] (LE:1). Ostatnie badanie nad solifenacyng wykazato jej skuteczno$¢, ale takze dziatania

niepozadane, takie jak zaparcia i zaburzenia w EKG [548].

Roéznica w wynikach prawdopodobnie zalezna jest od sposobu zaprojektowania badania. Pomimo
stabego poziomu dowodow dotyczacych skuteczno$ci terapii lekow antycholinergicznych i
przeciwmuskarynowych, ich stosowanie jest zalecane ze wzglgedu na pozytywny wpltyw na objawy
nadaktywnosci pecherza, co zostalo opisane w wielu badaniach klinicznych. Sporadycznie
stosowane sg takze a-blokery, cho¢ w zadnym z randomizowanych badan klinicznych nie wykazano
korzy$ci z takiej terapii [549]. Zastrzyk toksyny botulinowej wydaje si¢ by¢ obiecujacym
narzgdziem terapeutycznym, ale moze by¢ stosowany wylacznie poza wskazaniami ujgtymi w

rejestracji leku [550].

Wedlug jednej z metaanaliz terapia neuromodulacyjna moze prowadzi¢ do lepszej czgsSciowej
poprawy nieneurogennej nadaktywnos$ci pecherza; moze jednak nie wywotaé petnej odpowiedzi na
leczenie. Neuromodulacja stosowana w trybie ambulatoryjnym wydaje si¢ by¢ bardziej skuteczna
niz neuromodulacja wykonywana samodzielnie [551]. Nowe sposoby leczenia moga by¢ zalecane
tylko w przypadkach opornych na standardowg terapi¢ [552]. Pomimo dobrych wczesnych

wynikoéw leczenia istnieja dowody na wysoka czesto§¢ nawrotow choroby w dlugim okresie
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obserwacji, co wymusza dlugoterminowg obserwacje pacjenta [553]. Ponadto wielu pacjentow

moze powrdci¢ w okresie dorosto$ci z réznymi postaciami choroby dolnych dréog moczowych

[554].

3.10.4. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia dziennych zaburzen

czynnosciowych dolnych drog moczowych u dzieci.

Podsumowanie

Poziom dowodu

(LE)

Termin ,,dysfunkcja jelit i pgcherza” powinien by¢ stosowany zamiast 4

terminu ,,zespot dysfunkeji wydalania i mikcji .

Dzienne zaburzenia czynnosci dolnych drog moczowych charakteryzuja 2

si¢ wysokim wspotczynnikiem chorobowosci (1% - 20%).

Zalecenia Poziom Sila
dowodu oceny
(LE)

Uzywaj dwudniowych dzienniczkéw mikcji i/lub dostosowanych 2 Silna

kwestionariuszy do obiektywnej oceny objawow, nawykow przyjmowania

ptynéw i oddawania moczu oraz odpowiedzi na leczenie.

Stosuj podejscie etapowe, zaczynajac od najmniej inwazyjnego leczeniaw | 4 Staba

postgpowaniu z dziennymi zaburzeniami czynnosciowymi dolnych drog

moczowych u dzieci.

W poczatkowej fazie leczenia zalecaj uroterapi¢ obejmujaca rehabilitacje 2 Staba

pecherza oraz jelit.

Jesli wystepuje dysfunkcja jelit i pecherza, najpierw nalezy leczy¢ 2 Staba

dysfunkcje jelit.

Uzywaj farmakoterapii (gldwnie lekow przeciwskurczowych 1 1 Silna

antycholinergicznych) jako leczenie drugiego rzutu w terapii

nadaktywnego pecherza.

Uzywaj profilaktyki antybiotykowej tylko jesli wystepuja nawracajace 2 Staba

zakazenia.

Ponowna ocena w przypadku niepowodzenia leczenia moze obejmowac 3 Staba

badanie wideourodynamiczne, rezonans magnetyczny odcinka ledzwiowo-
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krzyzowego kregostupa i inne modyfikacje diagnostyczne. Uzycie narzedzi
terapeutycznych poza wskazaniami powinno by¢ oferowane tylko w

bardzo doswiadczonych osrodkach.

3.11. Monosymptomatyczne moczenie nocne

3.11.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Monosymptomatyczne moczenie nocne jest definiowane jako przerywane nocne nietrzymanie
moczu. U dzieci wystepuje stosunkowo czesto: w 5 — 10% u pacjentow w wieku siedmiu latiw 1 —
2% u miodziezy. Poniewaz u okoto 15% pacjentow rocznie ustgpuje samoistnie (w kazdym wieku),
jest uwazane za stosunkowo tagodne schorzenie [530, 555]. U 7/100 moczacych si¢ siedmiolatkow
moczenie nocne przetrwa do wieku dorostego. Moczenie nocne pierwotne rozpoznajemy gdy u
dziecka nie wystapit dluzszy niz 6 miesigcy okres suchosci. Termin ,,wtdrne moczenie nocne” jest
uzywany wowczas, gdy dziecko lub osoba dorosta po okresie sucho$ci trwajacym minimum 6
miesi¢cy ponownie zaczyna si¢ moczyc.

Niemonosymptomatyczne moczenie nocne definiuje si¢ jako moczenie nocne
wspotwystepujace z dziennymi objawami z dolnych drég moczowych (LUTS, nawracajace ZUM
i/lub zaburzenia czynnosci jelit) [555, 556].

Konsekwencje moczenia nocnego, zaréwno stres, konsekwencje emocjonalne i socjalne,
majg ogromny wptyw na dziecko 1 jego opiekundéw. Z tego wzgledu leczenie moczenia nocnego
zalecane jest juz u pacjentow w 6 - 7 roku zycia, biorgc pod uwage stan psychiczny, oczekiwania
rodzinne, problemy spoteczne i pochodzenie kulturowe.

Istnieje wyrazny wplyw czynnikdw genetycznych na moczenie nocne. Jezeli nie
wystepowato ono u zadnego z rodzicow ani ich najblizszych krewnych, u dziecka istnieje 15%
szans na wystgpienie moczenia nocnego. Jezeli u jednego z rodzicéw lub ich najblizszych krewnych
rozpoznano moczenie nocne, szansa wzrasta do 44%, a jezeli wystgpowalo u obojga rodzicow,
prawdopodobienstwo wzrasta do 77%. Z genetycznego punktu widzenia moczenie nocne jest
ztozonym i niejednorodnym zaburzeniem. Na chromosomach 12, 13 i 22 opisano loci z nim
zwigzane [556]. Istnieje réznica w wystepowaniu zalezna od pici niezaleznie od wieku: moczenie

nocne 2 razy czesciej wystepuje u chtopcow niz u dziewczynek.

Zaburzenia odbioru 1 przewodzenia bodZzcoéw sg najwazniejszym czynnikiem patofizjologicznym
dla moczenia nocnego; dziecko nie budzi si¢, gdy pecherz jest pelny. Oprocz zawyzonego progu

pobudliwosci, musi zaistnie¢ nierdwnowaga mi¢dzy produkcja moczu, a pojemnoscig i aktywnoscia
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pecherza w godzinach nocnych [530, 555, 556]. W ostatnim czasie zwrdécono uwage na
chronobiologi¢ mikcji, w ktorej postuluje si¢ istnienie zegara dobowego zlokalizowanego w

nerkach, moézgu i pecherzu moczowym [557] (LE: 1).

Stwierdzono 1 zbadano wysoka czesto$¢ wspotwystepowania zaburzen oddychania podczas snu,
takich jak obturacyjny bezdech senny, z nocng produkcja moczu. Objawy, takie jak nawykowe
chrapanie, bezdechy, nadmierne pocenie si¢ w nocy i oddychanie przez usta sugeruja wystepowanie
obturacyjnego bezdechu sennego i1 obliguja do wypetnienia kwestionariusza snu mogacego

naprowadzi¢ na rozpoznanie przerostu migdatka podniebiennego.

3.11.2. Ocena diagnostyczna
Diagnoza stawiana jest glownie na podstawie wywiadu. Nalezy postugiwaé si¢ pytaniami
ukierunkowanymi aby zréznicowaé moczenie monosymptomatyczne od
niemonosymptomatycznego, pierwotne od wtdrnego oraz wspotistniejagce problemy behawioralne
lub psychologiczne czy zaburzenia oddychania podczas snu. Dodatkowo prawidlowo
poprowadzony dwudniowy dzienniczek mikcji, pozwoli wykluczy¢ wspotistniejagce LUTS czy
polidypsije.

Nocna produkcja moczu oceniana jest poprzez zwazenie pieluszek zuzytych w nocy oraz
dodanie do nich porannej porcji moczu [558]. Nocna produkcja moczu powinna by¢ rejestrowane
przez (co najmniej) dwutygodniowy okres — pozwoli to na ewentualne rozréznienie pomig¢dzy
nadmierng produkcja moczu w nocy (ponad 130% oczekiwanej pojemnosci pgcherza) a nocng
nadreaktywnos$cig pecherza moczowego.

Badanie przedmiotowe nalezy wykonaé ze szczegdlnym zwrdceniem uwagi na zewngtrzne
narzady plciowe wraz z otaczajacg je skorg oraz na stan ubran (mokra bielizna lub zabrudzenie
stolcem).

Badanie ogoélne moczu jest wskazane w przypadkach: naglego moczenia nocnego,

podejrzenia lub dodatniego wywiadu w kierunku zakazen drog moczowych lub polidypsji.

Uroflowometria i badanie ultrasonograficzne uktadu moczowego sg wskazane w przypadkach:
dodatniego wywiadu w kierunku operacyjnego leczenia uktadu moczowego, mikcji z uzyciem
tloczni brzusznej, mikcji przerywanej, nieprawidlowego (staby lub silny) strumienia moczu,
wydluzonego czasu mikcji. Jezeli wspolwystepuje czynnik mogacy powodowaé zaburzenia

oddychania podczas snu, pacjentowi nalezy zaleci¢ konsultacj¢ laryngologiczna.
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Jezeli u pacjenta wspotwystepuja zaburzenia rozwojowe, klopoty z utrzymaniem uwagi lub
trudno$ci w nauce, problemy rodzinne i podejrzenie karania dziecka nalezy powiadomi¢ o tym

psychologa i skontrolowa¢ sytuacje w przysztosci.

3.11.3. Postgpowanie
Przed wprowadzeniem jakiejkolwiek formy leczenia najwazniejszym jest wytlumaczenie zardwno

dziecku jak i jego opiekunom patofizjologii moczenia nocnego aby wyjasni¢ problem.

3.11.3.1. Srodki wspomagajgce
Poczatkowo nalezy przeanalizowaé sposoby wspomagajace proces leczenia, ze szczegdlnym
uwzglednieniem prawidtowych i1 regularnych nawykow zywieniowych. Nalezy podkresli¢ jak
wazne jest spozywanie ptyndw w ciggu dnia i zmniejszenie ich spozycia przed snem. Prowadzenie
kalendarza nocy mokrych i suchych, zwane réwniez podstawowymi wskazéwkami dla pecherza,

nie okazalo si¢ skuteczne we wczesnym leczeniu moczenia nocnego [559] (LE: 1a).

3.11.3.2. Postepowanie wyczekujgce — poczekaj i zobacz
Jezeli dziecko i jego rodzina nie s w stanie zastosowac zaproponowanego sposobu leczenia lub
metody leczenia nie sg3 mozliwe do zaakceptowania z powodu sytuacji rodzinnej, jezeli brakuje
determinacji, mozna wybraé podejscie poczekaj i zobacz. Waznym tutaj jest zwrocenie uwagi na

konieczno$¢ noszenia przez dziecko pieluchy w nocy, aby zapewni¢ normalng jako$¢ snu.

3.11.3.3. Alarm nocny
Zastosowanie tej metody leczenia polega na uzyciu urzadzenia, ktore jest aktywowane przez
zmoczenie bielizny. Celem leczenia jest wybudzenie dziecka przez alarm, ktory moze byc¢
akustyczny lub dotykowy, samemu lub z pomoca opiekuna. Metoda dziatania polega na
powtarzaniu wybudzenia, przez co zmieniamy wysoki prog pobudzenia na niski i to w momencie
wypelnienia pecherza moczowego. Warunkiem powodzenia tej metody leczenia jest dobra
wspolpraca z dzieckiem. Skuteczno$¢ alarmu nocnego wynosi w rzeczywistosci 80% a odsetek
nawrotow jest niski, szczegdlnie w przypadkach, gdy diureza nocna nie przekracza oczekiwanej

pojemnosci pecherza [560]. Regularne kontrole poprawiaja skuteczno$¢ metody.

3.11.3.4. Leczenie farmakologiczne
W przypadku poliurii nocnej ustgpienie objawow u 70% pacjentbw mozna osiggna¢ podczas
leczenia desmopresyng, ktora podawana jest albo w postaci tabletek (200 - 400ug) albo

podjezykowego doustnego liofilizatu (120 - 240pg). Aerozol do nosa nie jest juz zalecany ze

99



wzgledu na podwyzszone ryzyko przedawkowania [561, 562] (LE: 1). Wskazniki nawrotéw moga
by¢ wysokie po przerwaniu terapii desmopresyng [555], chociaz ostatnio zaprezentowane wyniki
badan wykazaty nizsze wskazniki nawrotow [563] (LE: 1).

W przypadku leczenia moczenia nocnego opornego na desmopresyne lub w przypadku
podejrzenia nocnej nadczynnosci pecherza moczowego kombinacja desmopresyny z lekami
przeciwskurczowymi lub antycholinergicznymi jest bezpieczna i skuteczna [558]. Imipramina,
ktéra byla popularna w leczeniu moczenia nocnego, osigga umiarkowany odsetek odpowiedzi
wynoszacy 50% 1 ma wysoki wskaznik nawrotow po zaprzestaniu leczenia. Ponadto opisane zostato
jej kardiotoksyczne dziatanie oraz zgon w wyniku przedawkowania i dlatego nie nalezy jej
stosowac jako leczenie pierwszego rzutu [564] (LE: 1). Rycina 6 przedstawia stopniowa oceng i

mozliwosci leczenia moczenia nocnego.

Pomimo przeprowadzenia licznych badan wykorzystujacych neuromodulacje 1 akupunktur¢ w
leczeniu moczenia nocnego, obecnie zgodnie z danymi dostepnymi w pismiennictwie brakuje

dowodow na ich skuteczno$¢, a tym samym ich zastosowanie jest wykluczone.
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Rycina 6: Stopniowa ocena i mozliwosci leczenia moczenia nocnego

Dziecko >5 r.z. moczace si¢ w
nocy

— N

Szczegolowa
ankieta
objawoOw z
dolnych drog
moczowych
wystepujacych
w ciaggu dnia

Badanie Dwudniowy 14 dniowa

fizykalne dzienniczek obserwacja

oraz mikcji z moczenia

badanie zapisami nocnego —

ogolne pojenia i zapis objetosci

moczu mikcji moczu W nocy
Z pierwsza
porcja moczu z
rana

‘ y /

Jesli wystepuja
wskazania:

- posiew
moczu -
uroflowmetria
- USG uktadu
moczowego

- konsultacja
laryngologa
(bezdechy)

- psycholog

Postgpowanie wspomagajace (nie terapia) — max 4 tyg.:

- nauka i regulacja nawykow pojenia

- regulacja rytmu oddawania moczu i stolca ( w tym
leczenie zapar¢)

- uroterapia standardowa , obserwacje moczenia nocnego

\ 4

Dziecko i opiekunowie wymagajacy leczenia

T

Leczenie moczenia za pomoca
alarmu nocnego — regularne kontrole

Desmopresyna i/lub leki
antycholinergiczne

e /

Brak efektu leczenia (>4 tygodni) lub brak
zgody rodzica na kontynuowanie terapii
+

ponowna ocena
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3.11.4. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia monosymptomatycznego

moczenia nocnego

Podsumowanie

Poziom dowodu (LE)

Chronobiologia mikcji, w ktorej udowodniono istnienie 1
zegara dobowego w nerkach, mézgu i pecherzu oraz
zaburzenia w tej chronobiologii odgrywaja gldwna rolg w
patofizjologii moczenia nocnego.
Zalecenia Poziom Sita oceny
dowodu
(LE)
Nie nalezy leczy¢ dzieci w wieku ponizej pigciu lat, u ktorych | 2 Silna
prawdopodobne jest spontaniczne ustgpienie dolegliwosci.
Nalezy poinformowaé¢ rodzing o mimowolnej naturze
choroby, o wysokiej czestosci jej spontanicznego ustgpienia
oraz 0 tym, ze kara nie pomoze w leczeniu moczenia
nocnego.
Uzyj dziennikow mikcji oraz kwestionariuszy aby wykluczy¢ | 2 Silna
dzienne objawy z dr6g moczowych.
Wykonaj badanie ogolne moczu, aby wykluczy¢ obecnosé | 2 Silna
infekcji lub potencjalnych przyczyn, takich jak moczowka
prosta.
Zaproponuj srodki wspomagajace w polaczeniu z innymi | 1 Silna
metodami leczenia, z ktorych dwie najwazniejsze to: leczenie
farmakologiczne i alarm nocny.
Zastosuj desmopresyn¢ w potwierdzonej nocnej poliurii. 1 Silna
Zaoferuj alarm nocny w zmotywowanych 1 wspotpracujacych | 1 Silna

rodzinach.
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3.12. Postepowanie w przypadku pacjenta z pecherzem neurogennym

3.12.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Pecherz neurogenny rozumiany jako neurogenna dysfunkcja wypieraczowo - zwieraczowa (NDSD
— neurogenic detrusor sphincter dysfunction) moze by¢ konsekwencjg uszkodzenia uktadu
nerwowego na réznym poziomie. Dysfunkcja ta przyczynia si¢ do wystgpienia szeregu zaburzen
dolnych drog moczowych (LUTD - Lower Urinary Tract Disease), ktore mogg prowadzi¢ do
nietrzymania moczu, zakazen uktadu moczowego, odpltywow pecherzowo - moczowodowych, a
ostatecznie do powstawania blizn w migzszu nerek i niewydolnos$ci nerek wymagajacej dializy
i/lub transplantacji. W pierwszym roku zycia leczenie zachowawcze jest leczeniem z wyboru,
niemniej w pozniejszych etapach pacjent moze wymagacé leczenia operacyjnego, ktoére pozwoli
zapewni¢ odpowiednie warunki gromadzenia, utrzymywania i wydalania moczu [565 - 567].
Glownymi celami terapii sa: zapobieganie zakazeniom uktadu moczowego i pogorszeniu jego
stanu, uzyskanie stosownego dla wieku poziomu trzymania moczu a takze osiggnigcie jak
najwyzszej jakosci zycia (QoL — Quality of Life). Z uwagi na wspotistniejace zaburzenia funkcji
jelit, kolejnym celem jest uzyskanie trzymania stolca z zapewnieniem wyproéznien w
akceptowalnych spotecznie warunkach. Istotna jest takze edukacja i leczenie zaburzen funkcji
seksualnych. Ze wzgledu na zwigkszone ryzyko rozwinigcia si¢ reakcji alergicznej na lateks, od

poczatku terapii nalezy korzysta¢ z produktow bezlateksowych (np. rekawiczki, cewniki itp.) [568].

Pecherz neurogenny u dzieci z mielodysplazjag obejmuje réznorodne warianty dyssynergii
zwieraczowo - wypieraczowej (DSD — Detrusor-Sphincter Dyssynergia) o szerokim zakresie
nasilenia objawoéw [569]. U okoto 12% noworodkow z mielodysplazja nie stwierdza si¢ objawow
dysfunkcji neurourologicznej przy urodzeniu [570]. Noworodki z mielodysplazja i poczatkowo
prawidlowym wynikiem badania urodynamicznego s3 zagrozone pogorszeniem Stanu
neurologicznego w wyniku zakotwiczenia rdzenia krggowego, szczegdlnie w czasie pierwszych
szeSciu lat zycia. Scista obserwacja tych dzieci jest konieczna w celu wczesnego postawienia
diagnozy i kwalifikacji tych pacjentow do operacyjnego leczenia zakotwiczonego rdzenia
kregowego, a takze aby zapobiec postepujacej destrukcji uktadu moczowego [570]. W chwili
urodzenia u wigkszosci tych dzieci obraz gérnych drog moczowych jest prawidtowy, ale u 60% z
nich, jezeli nie beda prawidlowo leczone, dojdzie do uszkodzenia géornych drég moczowych na
podtozu zmian w pecherzu moczowym, infekcji uktadu moczowego i/lub odptywdéw pecherzowo -
moczowodowych [571 - 574]. Wspotczesne analizy wykazujg, ze u okoto 50% z tych pacjentow
stwierdza si¢ nietrzymanie moczu, a u 15% z nich w 29 roku zycia obserwuje si¢ uposledzenie
funkcji nerek [575]. Przeglad wynikow terapii przeprowadzony w ostatnim czasie w grupie
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pacjentow dorostych po leczeniu przepukliny oponowo — rdzeniowej wykazal, ze okoto 37% z nich
(8 - 85%) trzyma mocz, u 25% obserwowane jest roznego stopnia uszkodzenie nerek, a 1.3%
rozwingto schytkowa niewydolno$¢ nerek [576]. Termin ,trzymanie moczu” w raportach nie byt

jednoznaczny, a okre$lenie ,, zawsze suchy” zastosowano tylko w co czwartej analizie [577].

Najczestszg postacig wady jest mielodysplazja. Czestos¢ wystgpowania wad cewy nerwowej U
dzieci w Europie wynosi 9.1 na 10 000 urodzen i nie zmniejszyta si¢ w ostatnich latach, pomimo
zalecanej suplementacji kwasu foliowego [578]. Termin mielodysplazja obejmuje grupg anomalii
rozwojowych, ktore wynikajg z zaburzen zamknigcia si¢ cewy nerwowej. Te zmiany to: otwarty i
zamkniety rozszczep kregostupa, przepuklina oponowa, oponowo — tluszczowa lub oponowo —
rdzeniowa. Ta ostatnia jest zdecydowanie najczestsza i obarczona najwigksza iloScig
wspotistniejacych zaburzen.

Badania prenatalne pozwalaja zdiagnozowaé¢ rozszczep kregostupa, dzigki czemu istnieje
mozliwo$¢ podjecia proby wewngtrzmacicznego zaopatrzenia tej wady [579, 580]. Zmiany
pourazowe i onkologiczne w obrgbie rdzenia krggowego, rzadziej spotykane w populacji dziecigce;j,
takze moga powodowaé powazne problemy urologiczne. Rowniez inne wady wrodzone lub
choroby nabyte moga by¢ przyczyna wystepowania pecherza neurogennego. Zalicza si¢ do nich
catkowity lub czgsciowy zanik ko$ci krzyzowej, ktéry moze by¢ skladowa zespolu regresji
kaudalnej [581]. U kazdego dziecka z wadami anorektalnymi czy przetrwatg kloaka mozliwy jest
rozwodj pecherza neurogennego [582]. Pacjenci z moézgowym porazeniem dziecigcym moga
prezentowac réznego stopnia zaburzenia mikcji, zwykle pod postacia niepohamowanych skurczow
pecherza moczowego (z powodu wzmozonej spastycznosci migsni dna miednicy mniejszej i
kompleksu zwieraczy) oraz moczenie. Opisano rowniez tzw. ,,nieneurogenny pecherz neurogenny”
w zespole Hinmana czy Ochoa, w ktorych bez cech wady uktadu nerwowego, obserwuje si¢ cigzka
dysfunkcje pgcherza moczowego, doktadnie takg jak w typowym pecherzu neurogennym [583,
584].

3.12.2. Klasyfikacja

Poniewaz dysfunkcja zwieracza pecherza jest stabo skorelowana z typem i poziomem uszkodzenia
rdzenia krggowego, klasyfikacje urodynamiczna i funkcjonalna znajduja bardziej praktyczne

zastosowanie w definiowaniu patologii dolnych drog moczowych i planowaniu leczenia.

Pecherz i zwieracz to dwa elementy dziatajace synchronicznie jako jedna jednostka funkcjonalna. U

pacjentdéw z zaburzeniami neurogennymi, faza wypelniania i oprdzniania pgcherza moga by¢
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zaktocone. Pecherz 1 zwieracz moga wykazywaé zaréwno nadczynnos$¢ funkcji jak 1 jej
niedoczynnos$¢, oraz wystgpowaé w czterech réznych kombinacjach. Ten system klasyfikacji

opiera si¢ na wynikach badan urodynamicznych [585 - 587]:

e nadczynny zwieracz i nadczynny pecherz (wypieracz)
e nadczynny zwieracz i niedoczynny pgcherz (wypieracz)
e niedoczynny zwieracz i nadczynny pecherz (wypieracz)

e niedoczynny zwieracz i niedoczynny pecherz (wypieracz)

3.12.3. Ocena diagnostyczna
Aktualnie zastosowanie ma kilka schematéw diagnostycznych [588 - 590]. Panel ekspertow
opowiada si¢ za aktywnym postgpowaniem u dzieci z dysrafig. U pacjentéw z pecherzem
ocenionym jako ‘bezpieczny’ podczas pierwszego badania urodynamicznego, kolejne badanie moze

by¢ odroczone do ukonczenia 1. roku zycia.

3.12.3.1. Wywiad i ocena kliniczna
Wywiad powinien zawiera¢ pytania dotyczace czgstotliwosci czystego przerywanego
cewnikowania (CIC), wyciekow moczu, pojemnosci pecherza moczowego, zakazen uktadu
moczowego, przyjmowanych lekow, funkcji uktadu pokarmowego, jak réwniez zmian w obrazie
neurologicznym. Szczegdtowe badanie kliniczne jest konieczne, obowigzkowo z uwzglednieniem
badania narzadoéw piciowych zewngtrznych i1 plecow. Dwudniowy dzienniczek mikcji z zapisem
objetosci 1 czasu spozywanych ptyndw oraz czestotliwoscig CIC, objetoscig pecherza 1 wyciekiem

moczu moze dostarczy¢ dodatkowych informacji o skutecznos$ci leczenia.

3.12.3.2. Badania laboratoryjne i badanie moczu
Prawidlowy poziom kreatyniny powinien zosta¢ osiggni¢ty po pierwszym tygodniu zycia; w
pozniejszym okresie zycia, poziom cystatyny jest bardziej adekwatnym parametrem monitorowania
wydolnos$ci nerek [591, 592]. Jesli wystapiag jakiekolwiek objawy uposledzenia czynno$ci nerek,
leczenie powinno zosta¢ zmodyfikowane. Kryteria badania ogdlnego moczu s3 takie same jak dla
zakazenia uktadu moczowego (ZUM) (patrz rozdziat 3.9). Znacznie tatwiej jest uzyska¢ mocz

cewnikowany u tych pacjentow, ktorzy prowadzg CIC. Do monitorowania zakazen uktadu
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moczowego w domu mozna wykorzysta¢ testy paskowe. Szczegoty postepowania przedstawiono w

rozdziale 3.12.4.5.

3.12.3.3. Badanie ultrasonograficzne
Po urodzeniu nalezy wykona¢ badanie USG nerek i pecherza moczowego, a nastepnie powtarzac je
co roku. JeSli w miedzyczasie nastgpity jakiekolwiek zmiany kliniczne, badanie nalezy
przyspieszy¢. Poszerzenia w obrebie gornych drog moczowych powinny by¢ odnotowane zgodnie z
systemem Klasyfikacji Towarzystwa Urologii Plodowej (Society of Foetal Urology) [593] i
zawiera¢ wymiary kielichow nerkowych oraz wymiar przednio-tylny (AP) miedniczki nerkowej.
Opis badania powinien uwzglednia¢ ocen¢ zalegania moczu w pecherzu jak i1 grubo$¢ $ciany
pecherza moczowego. Odnotowane powinno by¢ poszerzenie moczowodu za pecherzem
moczowym. Wykazano, ze grubo$¢ S$ciany pecherza moczowego nie jest czynnikiem
prognostycznym wystepowania wysokiego cisnienia w pegcherzu moczowym podczas mikeji i
gromadzenia moczu. Parametr ten nie moze by¢ wykorzystany jako nieinwazyjny marker pomiaru

ryzyka uszkodzenia gornych drég moczowych [594].

3.12.3.4. Badanie urodynamiczne/wideourodynamiczne
Badanie urodynamiczne (UD) jest jednym z najwazniejszych narzgdzi w diagnostyce pacjentéw z
pecherzem neurogennym. U noworodkéw z rozszczepem otwartym kregostupa (nieprawidtowe
zamknigcie listka mezodermalnego nad rozwijajacym si¢ kanalem kregowym, skutkujace otwarta
rang najczesciej wystepujaca w okolicy ledzwiowo-krzyzowej, ktéra zawiera rozszczepione,
niepokryte skorg kregi) pierwsze badanie urodynamiczne powinno by¢ wykonane po ustgpieniu
wstrzasu rdzeniowego, a wigc po operacji zamkniecia ubytku powlok, zwykle pomigdzy 2 a 3
miesigcem zycia. Badanie urodynamiczne i jego interpretacja, zwlaszcza u noworodkoéw, moga by¢
trudne - dotychczas nie zostaly opracowane wartosci standardowe. Kolejne badania powinny by¢
powtarzane co roku, w zalezno$ci od stanu klinicznego dziecka. Od okresu dojrzewania pojemnos$¢
pecherza, maksymalne ciSnienie wypieracza, cisnienie wycieku moczu (leak point pressure)

wzrastaja znaczaco [596]. Dlatego w tym okresie uwazna obserwacja jest obowigzkowa.

3.12.3.4.1 Przygotowanie do badania urodynamicznego
Przed kazdym badaniem urodynamicznym nalezy wykona¢ badanie ogoélne moczu. Przed
pierwszym badaniem nalezy zastosowac profilaktyke antybiotykows. Analiza Cochrane obejmujaca

dziewig¢ randomizowanych, kontrolowanych prob wykazala, ze podanie profilaktyki
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antybiotykowej w porownaniu do placebo zmniejsza ryzyko znamiennej bakteriurii z 12% do 4%
po przeprowadzonym badaniu urodynamicznym. Nie stwierdzono jednak istotnych rdznic
dotyczacych ilosci objawowych zakazen uktadu moczowego (20% vs 28%), goraczki i objawow
dyzurycznych [597]. Jesli stwierdza si¢ znamienng bakteriurie, antybiotykoterapia powinna zostaé

rozwazona; u starszych pacjentow wystarczajgca moze by¢ pojedyncza dawka antybiotyku [598].

Badanie urodynamiczne powinno zawierac:
* pojemno$¢ cystometryczng pecherza moczowego;
e wewnagtrzpecherzowe cisnienie wypekniania;
e podatno$¢ wypieracza;
e ci$nienie wewnatrzpecherzowe w momencie mikcji lub wycieku moczu;
e obecno$¢ lub brak nadczynnos$ci wypieracza;
e oceng funkcji zwieracza wewngtrznego 1 zewngtrznego;
e stopien wspotdzialania wypieracza i zwieracza podczas mikcji;

e objetos¢ moczu zalegajaca w pecherzu po mikcji.

W okresie niemowlecym mozna uzyska¢ informacj¢ o ci$nieniu wypetnienia pgecherza moczowego
oraz ci$nieniu i objetosci pecherza moczowego, przy ktorych dziecko oddaje mocz lub nastgpuje
jego wyciek [595]. Wysokos¢ cisnienia $rodpecherzowego, przy ktérym nastepuje wyciek moczu
jest bardziej adekwatng warto$cig niz wysokos¢ ci$nienia $rédpbrzusznego, przy ktorym nastepuje
wyciek moczu, ale utrzymanie sondy doodbytniczej u niemowlecia moze by¢ trudne [595].
Dotgczenie obrazowania z uzyciem fluoroskopii (badanie wideourodynamiczne) dostarcza
informacji na temat wystepowania odpltywu pecherzowo - moczowodowego, cis$nienia przy jakim
ten odptyw wystepuje oraz polozenia szyi pecherza moczowego zar6wno podczas jego wypelniania,

wycieku jak i mikcji.

3.12.3.4.2 Uroflowmetria
Uroflometria rzadko znajduje zastosowanie u chorych z zaburzeniami o podiozu neurogennym,
poniewaz nie dochodzi tu do mikcji spontanicznej. Uroflowmetria moze by¢ jednak przydatnym
narzgdziem diagnostycznym u pacjentdéw z moézgowym porazeniem dziecigcym, nie-neurogennym
pecherzem neurogennym lub innymi chorobami neurologicznymi pozwalajagcymi na aktywng
mikcj¢. Badanie to zapewnia obiektywny sposéb oceny wydolnosci oddawania moczu, a przy

uzyciu elektromiografii przepony miednicy mniejszej pozwala okresli¢ wspdldziatanie mieéni
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wypieracza 1 zwieracza. Zaleganie moczu po mikcji mierzy si¢ przy pomocy badania USG.

Glownym ograniczeniem uroflowmetrii jest uzyskanie odpowiedniego poziomu wspotpracy z

dzieckiem [599 - 602].

3.12.3.5 Badania urodynamiczne
Nalezy zachowa¢ standardy ICCS w prowadzeniu i opisywaniu badan urodynamicznych [522, 585].
Badanie oparte na fizjologicznym wypetnianiu pecherza moczowego u dzieci z pecherzem
neurogennym wykazaly zwigkszong nadaktywno$§¢ w pordéwnaniu z diagnozami opartymi na
badaniu konwencjonalnym [603, 604]. Moze to stanowi¢ opcje diagnostyczng dla pacjentow,
ktorych wyniki klasycznej UD sg niespojne z objawami klinicznymi i wynikami innych badan
[604].

3.12.3.6 Cystouretrografia fikcyjna (CUM)
Jezeli niedostgpny jest sprzet do badania wideourodynamicznego, wowczas CUM potaczona z
badaniem urodynamicznym jest alternatywa dla potwierdzenia lub wykluczenia odptywow
pecherzowo — moczowodowych oraz zobrazowania dolnych drég moczowych, w tym cewki

mOoCzowej.

3.12.3.7 Badanie scyntygraficzne nerek
Scyntygrafia DMSA (Technetium Dimercapto-Succinic Acid) jest zlotym standardem w ocenie
migzszu nerek. We wspolczesnych analizach blizny nerkowe mozna wykry¢ u nawet 46%
pacjentow w miar¢ uptywu lat [605 - 607]. Pozytywny wynik scyntygrafii DMSA dobrze koreluje z
wystepowaniem nadcis$nienia tetniczego w wieku dorostym, podczas gdy USG stabo uwidacznia
blizny nerkowe [607]. Z tego tez powodu, scyntygrafia DMSA zalecana jest jako badanie

podstawowe w pierwszym roku zycia.

3.12.4  Postepowanie
Opieka medyczna nad dzieckiem z pecherzem neurogennym wymaga statego, dlugotrwatego,
wielospecjalistycznego podejscia. Istniejg rozbieznosci w pogladach na temat optymalnego czasu
rozpoczecia leczenia: podejScie czynne vs podej$cie wyczekujace [565 - 567]. Przyjmujac postawe
wyczekujaca w jednym z badan 11 z 60 dzieci wymagato augmentacji pecherza podczas obserwacji

trwajacej 16 lat, a u 7 z 58 stwierdzono spadek funkcji nerek, w tym u 2 pacjentow spadek byt
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istotny (krytyczny) [608]. Jako$¢ zycia u pacjentow po rozszczepie kregostupa zalezy od
mozliwos$ci trzymania moczu, niezaleznie od typu i poziomu rozszczepu kregostupa czy obecnosci

lub braku zastawki komorowo - otrzewnowej [609].

Otwarta 1 endoskopowa chirurgia ptodu pozwala zamkna¢ ubytek w przepuklinie oponowo —
rdzeniowej tak wczesnie jak to mozliwe, w celu ograniczenia uszkodzen neurologicznych,
ortopedycznych i urologicznych [610]. Brooks i wsp. w badaniu MOMS nie wykazali réznicy w
konieczno$ci prowadzenia cewnikowania przerywanego u dzieci po przebytej operacji
wewnatrzmacicznej 1 wykonanej po urodzeniu [580]. Stwierdzili natomiast mniejsze
trabekulowanie $ciany pecherza moczowego u pacjentdw operowanych prenatalnie. Sredni czas
trwania cigzy (28.3 vs 35.2) wydaje si¢ nie mie¢ wptywu na funkcje pecherza moczowego w
pierwszych latach zycia dziecka [611]. Pomimo obiecujacych doniesien [611 - 614] opiekunowie
powinni by¢ §wiadomi ryzyka wystapienia u takiego pacjenta pgcherza neurogennego, zgodnie z
wynikami brazylijskiej grupy badawczej [615]. Regularne i szczegbtowe badania kontrolne, w tym

UD, sa wskazane u wszystkich pacjentow.

3.12.4.1 Weczesne postepowanie z przerywanym cewnikowaniem

Wprowadzenie czystego przerywanego cewnikowania tuz po urodzeniu oraz operacja naprawcza
wady OUN wykazaty zmniejszenie ryzyka wystapienia powiktan nerkowych 1 konieczno$ci
przeprowadzenia augmentacji pegcherza moczowego w podzniejszym wieku [616 - 618]. U
niemowlat bez jakichkolwiek oznak utrudnionego wydalania moczu, cewnikowanie moze by¢
opoznione tylko w wybranych przypadkach. Dzieci te powinny podlega¢ szczego6lnej obserwacji i
kontroli pod katem wystagpienia ZUM lub jakichkolwiek innych zmian w drogach moczowych
widocznych w badaniach: USG i urodynamicznym. Wczesne wprowadzenie cewnikowania
pozwala opiekunom opanowac¢ technik¢ wykonywania procedury, a dziecku zaakceptowac ja w
starszym wieku [619, 620].

Analiza Cochrane, jak i aktualne doniesienia pokazuja, ze brakuje dowodow, ktére moglyby
stwierdzi¢ z czym zwigzane jest ryzyko wystapienia ZUM u pacjentéw stosujacych CIC. Ryzyko
ZUM nie koreluje z zastosowaniem sterylnej lub czystej techniki cewnikowania, z zastosowaniem
powlekanego lub niepowlekanego, jednorazowego (sterylnego) lub wielorazowego (czystego)
cewnika moczowego, samocewnikowaniem lub cewnikowaniem przez inng osobg czy
jakiejkolwiek innej strategii postgpowania [621 - 624]. Oceniajac flor¢ bakteryjna cewnika,
zaobserwowano spadek wzrostu potencjalnie chorobotworczych bakterii przy zastosowaniu

cewnikow hydrofilowych. Ich uzycie wigzato si¢ rowniez ze wzrostem zadowolenia pacjentow
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[625]. W oparciu o aktualne dane nie mozna stwierdzi¢ przewagi ktoregokolwiek rodzaju cewnika,

techniki czy strategii postgpowania nad innymi.

3.12.4.2 Leczenie zachowawcze

Leki antycholinergiczne/antymuskarynowe redukuja/zapobiegajg nadreaktywnosci wypieracza i
zmniejszajg cisnienie wewnatrz pecherza moczowego [626, 627]. Efekty dziatania tej grupy lekow
oraz skutki uboczne zaleza od rozmieszczenia receptorow M1-M5 [628]. W pecherzu moczowym
obecne sa receptory M2 i M3 [627, 629]. Najczesciej stosowanym lekiem u dzieci z pecherzem
neurogennym jest oksybutynina. Skuteczno$¢ oksybutyniny obserwowana jest nawet w 93%
przypadkow [630, 631]. Dziatania niepozadane zalezne s3 od dawki leku (np. sucho$¢ w ustach,
zaczerwienienie twarzy, zaburzenia widzenia, nietolerancja ciepta itp.), CO ogranicza jej stosowanie.
Podanie leku wprost do pecherza moczowego ma znaczaco wyzsza biodostepnos¢, ktora wynika z
pominigcia metabolizmu odbywajacego si¢ w przewodzie pokarmowym po doustnym podaniu leku.
Dodatkowo obserwujemy miejscowy wplyw na aktywnos$¢ widkien C, co moze by¢ przyczyna
zréznicowanego efektu terapeutycznego leku podanego tym sposobem [632, 633]. U pacjentow z
cigzkimi skutkami ubocznymi nalezy rozwazy¢ dopecherzowe podanie leku. Taka droga podania
(dopecherzowa), jak wykazaty odlegte wyniki, jest dobrze tolerowane i efektywna [634, 635].
Przezskorne podanie leku takze prowadzi do obnizenia stosunku N-desetyloksybutyniny do
oksybutyniny w surowicy, aczkolwiek u 12 z 41 pacjentéw obserwowano odczyny skorne [636].
Istniejg pewne obawy dziatan niepozadanych oksybutyniny na OUN [637, 638]. Badanie z
randomizacja 1 podwojnie Slepa proba oraz analizy przypadkéw nie wykazywaly szkodliwego
wplywu na uwage i pamie¢ u dzieci [639, 640]. Tolterodyna, solifenacyna, chlorek trospium i
propyweryna oraz ich kombinacje to substancje, ktore rowniez mozna stosowac u dzieci [641 —
647]. Doustna dawka oksybutyniny wynosi do 0.2mg/kg m.c. co 8 godzin [627] i podawana jest
trzy razy dziennie. Dawka dopecherzowa moze wynosi¢ nawet 0.7 mg/kg m.c./dobg, a przezskérna
1.3-3.9 mg/dobeg. Dawkowanie innych lekow jest nastgpujace: tolterodyna 0.5 - 4 mg/dobe w dwoch
dawkach podzielonych, solifenacyna 1.25 do 10 mg na dobe (pojedyncza dawka), propyweryna 0.8
mg/kg m.c./dob¢ w dwoch dawkach podzielonych i chlorek trospium do 3 razy po 15 mg,
poczawszy od 3 razy po 5 mg. Z wyjatkiem oksybutyniny pozostate leki antycholinergiczne sa
stosowane poza zarejestrowanymi wskazaniami (off label), co musi zosta¢ wyjasnione opiekunom.

Whprowadzenie wczesnej profilaktyki lekami antycholinergicznymi spowodowato obnizenie
poziomu uszkodzenia nerek oraz spowolnienie zmian prowadzacych do operacji augmentacji

pecherza moczowego [616, 618, 648]. Agonisci receptora B3, jak mirabegron, mogg by¢
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alternatywnymi, skutecznymi lekami u pacjentoéw z pecherzem neurogennym. Dotychczasowe
doswiadczenie w stosowaniu tych substancji jest znikome [649], dlatego brakuje zalecen
dotyczacych ich stosowania.

Antagoni$ci receptora o moga usprawni¢ oproznianie pecherza u dzieci z pecherzem
neurogennym [650]. Doksazosyna w poczatkowej dawce 0.5 do 1.0 mg lub chlorowodorkiem
tamsulozyny w $redniej (0.0002-0.0004 mg/kg m.c./dobe) Iub wysokiej dawce (0.0004-0.0008
mg/kg m.c./dobg) podawane byly dzieciom z pecherzami neurogennymi [650 - 652]. Byty dobrze

tolerowane, ale nie przynosity efektu, przynajmniej w jednym badaniu [651].

Iniekcje z toksyny botulinowej A: w pecherzach neurogennych opornych na leczenie
antycholinergiczne, opcjonalnym sposobem leczenia sa pods§luzoéwkowe lub $rédmigsniowe
podania toksyny onabotulinowej A w migsien wypieracz. Jest to leczenie poza zarejestrowanymi
wskazaniami (off label) [653, 654]. W populacji dziecigcej trzymanie moczu mozna uzyskac u 32 -
100% pacjentdw, zmniejszenie maksymalnego cisnienia wypieracza z 32 do 54%, wzrost
maksymalnej pojemnosci cystometrycznej z 27 do 162% oraz poprawe podatnosci pecherza na
poziomie 28 -176% [653]. Skutecznos¢ toksyny botulinowej A wydaje si¢ by¢ wieksza pgcherzach
z wyrazng nadmierng aktywno$cig mig$nia wypieracza, podczas gdy jej stosowanie w pegcherzach
niepodatnych, bez czynnos$ci skurczowej moze nie przynie$¢ efektu leczniczego [655, 656]. Badana
jest réwniez skutecznos$¢ iniekcji toksyny botulinowej w okolice trojkata pecherza. Takie podanie
wydaje si¢ by¢ bezpieczne w kontekscie ryzyka spowodowania odplywow lub uszkodzenia gérnych
drog moczowych [657].

Najczesciej stosowana dawka toksyny botulinowej A wynosi od 10 do 12 U/kg m.c. przy
maksymalnej dawce od 200 U do 360 U [653]. W jednym z badan uzyto dawki 5U/kg m.c.
uzyskujgc porownywalne wyniki [658]. Brak badan z randomizacjg okreslajacych skuteczng dawke
toksyny botulinowej A u dzieci. Dawka optymalna i czas zastosowania preparatu w populacji
dziecigcej pozostaja wcigz niejednoznaczne. Toksyna botulinowa A utrzymuje swoje dzialanie
przez 3 do 12 miesigcy (0-25), a skuteczno$¢ jej powtarzanych podan wynosita, wedtug jednego z
badan, 10 lat [654, 659, 660].

Ostrzyknigcie zwieracza cewki moczowej toksyng botulinowa A powoduje obnizenie oporu
cewki moczowej 1 poprawia mikcj¢. Dowody takiej podazy sa jednak zbyt stabe, aby zaleci¢ jej
rutynowe stosowanie w celu zmniejszania oporu cewkowego. U pacjentdow opornych na inne
metody lecznicze podanie toksyny w okolicg¢ zwieracza cewki moczowej moze zosta¢ uznane za

alternatywng metodg¢ leczenia [661, 662].

111



Neuromodulacja

Wewnatrzpecherzowa stymulacja elektryczna pgcherza moczowego [663 - 665], stymulacja
nerwow krzyzowych [666, 667] i neuromodulacja przezskorna [668] znajduja sie¢ w fazie
doswiadczalnej i nie mogg by¢ stosowane poza badaniami klinicznymi. Podobnie jest w przypadku
wewnatrzoponowych zabiegow taczenia drog nerwowych somatyczno — autonomicznych [669,

670].

Poszerzanie cewki moczowej

Celem takiego postepowania jest obnizenie ciSnienia otwarcia poprzez obnizenie ci§nienia wyptywu
moczu (leak — point). W tym celu nalezy poszerzy¢ ujScie zewnetrzne cewki moczowe] w
znieczuleniu ogdélnym do rozmiaru 36Ch. Szczegodlnie u kobiet, procedura ta jest bezpieczna i

skuteczna w wybranych przypadkach [671 - 673].

Przetoka pecherzowo — skorna (vesicostmia)

Przetoka pecherzowo — skorna (zalecana jest metoda Blocksom'a [674]) jest metoda obnizajaca
ci$nienie w pecherzu moczowym u dzieci/noworodkow, w przypadku gdy opiekunowie nie
zgadzaja si¢ na czyste przerywane cewnikowanie (CIC) lub jest ono trudne badz niemozliwe do
przeprowadzenia [675]. Szczegdlnie u noworodkdéw i niemowlat ze znacznym poszerzeniem
gornych drog moczowych, wyprowadzenie przetoki powinno by¢ brane pod uwage podczas
planowania leczenia. Wada tej metody jest trudno$¢ dopasowania zbiornika moczu u starszych
pacjentow. Alternatywa moze by¢ cystostomy buton, z powiktaniami rzedu 34% (glownie ZUM) w

$rednim okresie obserwacji wynoszacym 37 miesigecy [676].

3.12.4.3 Postepowanie w przypadku nietrzymania stolca

Dzieci z pecherzem neurogennym maja zwykle uposledzong neurogennie takze funkcje jelit.
Nietrzymanie stolca moze mie¢ nawet bardziej negatywny wptyw na jako$¢ Zycia tych pacjentow,
poniewaz nieprzyjemny zapach moze by¢ przyczyna spolecznej izolacji. Celem leczenia jest
doprowadzenie do prawidlowego rytmu wypréznien oraz uzyskanie trzymania stolca. Schemat
postepowania powinien by¢ dostosowany do potrzeb pacjenta, ktére z wiekiem ulegajg zmianom.
Poza dieta malymi porcjami bogatymi w blonnik i prawidlowa podaza ptynow [627], pacjent i
opiekunowie powinni uzyska¢ informacje dotyczace miejsc ewentualnej kontroli.

Nietrzymanie stolca jest poczatkowo najczgséciej kontrolowane za pomocg tagodnych

srodkow przeczyszczajacych, takich jak oleje mineralne polaczone z lewatywami w celu utatwienia
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usuwania tresci jelitowej. Aby umozliwi¢ dziecku defekacje raz dziennie o okre§lonej porze mozna
zastosowac¢ czopki doodbytnicze lub reczng stymulacje, ktéra wykonywana jest przez rodzicow lub
opiekunéw. Obecnie to lewatywa jest jednym z najwazniejszych srodkow leczniczych pacjentow z
nietrzymaniem stolca o podtozu neurogennym. Regularne ptukanie jelita grubego znaczaco
zmniejsza ryzyko nietrzymania stolca 1 moze pozytywnie wptywac¢ zardOwno na stopien napigcia
zwieracza odbytu jak i na pojemno$¢ odbytnicy [677]. Ryzyko perforacji jelita zwigzane z
wykonaniem lewatywy jest niskie i wynosi 1 na 50 tysiecy pacjentéw [678]. W okresie dziecigcym,
wiekszos$¢ pacjentow jest w tym zakresie zalezna od rodzicow lub opiekunow. W pozniejszym
okresie, plukanie przezodbytnicze staje si¢ trudne ze wzgledow anatomicznych i spotecznych. U
starszych pacjentow sposobem oczyszczania przewodu pokarmowego jest jego ptukanie zgodne z
perystaltyka jelit. Stuzy temu przetoka Malone'a (MACE — Malone Antegrade Continence Enema),
ktora mozna takze wytworzy¢ po stronie lewej [679, 680]. W dlugoterminowym badaniu 105
pacjentow, 69% z nich zachowato prawidtowe oprdznianie jelit. Ptukanie rozpoczynali od roztworu
soli fizjologicznej, nastgpnie uzywali GOLYTELY (PEG-3350 i roztwor elektrolitow). Dodatki takie
jak bisacodyl, gliceryna itp. potrzebne byly u 34% pacjentow. U 63% pacjentow wystapily
powiktania zwigzane z samg przetoka (zakazenia, wycieki, zwezenie), 33% wymagalo rewiz;ji
operacyjnej, a u 6% stomi¢ zamknigto [681]. Pacjent powinien zosta¢ poinformowany, ze ten

sposob oprozniania jelita jest czasochtonny i wymaga co najmniej 20-60 min.

3.12.4.4 Zakazenia ukladu moczowego
Infekcje drog moczowych wystepuja czesto u dzieci z pecherzami neurogennymi. Dotychczas
brakuje konsensusu dotyczacego profilaktyki, diagnostyki i leczenia dzieci z pgcherzem
neurogennym, ktore prowadza CIC [682]. Chociaz bakteriuria spotykana jest u wigcej niz potowy
prowadzacych CIC, pacjenci bez objawéw ZUM nie wymagajg leczenia [683, 684]. Jak wynika z
badan z randomizacja, stala profilaktyka antybiotykowa (CAP — continous antibiotic prophylaxis)
prowadzi do wzrostu opornosci bakterii. U osdb, u ktorych zaprzestano stosowania profilaktyki,
opornos¢ bakterii zmniejszyla si¢. Jednakze u 38 sposrod 88 pacjentdow ponownie rozpoczeto
profilaktyke antybiotykowg z powodu nawracajgcych ZUM lub na prosbe opiekundéw [685].
Badanie kohortowe 20 pacjentow potwierdzito to doniesienie. Stata profilaktyka antybiotykowa nie
chroni przed rozwojem objawowych zakazen uktadu moczowego ani powstawaniem nowych blizn
nerkowych zwigkszajac ryzyko oporno$ci bakterii [686]. Badanie z randomizacja na populacji 20

dzieci wykazalo, ze kapsulki z Zurawing znamiennie zmniejszyly poziom zaréwno ZUM jak i
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bakteriurii [687]. Profilaktyke antybiotykowg w przypadkach nawracajagcych ZUM nalezy

zastosowac jesli stwierdzony zostat odptyw pecherzowo - moczowodowy [688, 689].

3.12.4.4.1 Zakazenie ukladu moczowego i czyste przerywane cewnikowanie

Czgstos¢ wystgpowania bezobjawowej bakteriurii wynosi od 42% do 76% [619, 627, 690]. Badanie
przekrojowe u 40 dzieci z pecherzem neurogennym wykazato, ze uzywanie cewnikow CIC przez
okres trzech tygodni, w pordwnaniu z jednym tygodniem zwigkszylo czgsto$¢ wystgpowania
bakteriurii z 34% do 74% (na poczatku badania wynosito 60%). Podczas badania zaden pacjent nie
rozwingl objawowego ZUM [691]. Nie wykazano korzy$ci prowadzenia profilaktyki
antybiotykowej u pacjentow z pecherzem neurogennym, ktorzy prowadza CIC [627]. U pacjentow z
nawracajgcymi ZUM opcja leczenia jest dopgcherzowe podawanie gentamycyny [692, 693].

Odptyw pecherzowo - moczowodowy

Wtérny odplyw pecherzowo - moczowodowy u pacjentdéw z pecherzem neurogennym zwieksza
ryzyko odmiedniczkowego zapalenia nerek. Leczenie odptywow jest zalezne od funkcji pecherza
moczowego i zwigzane z leczeniem antycholinergicznym, CIC i w pozniejszym okresie —
augmentacja pecherza [694]. U pacjentéw z wezesnie zdiagnozowanymi odptywami lub odptywami
przetrwatymi po wilaczeniu leczenia, ujawnionymi podczas badania wideourodynamicznego przy
niskim cisnieniu $rodpgcherzowym, istnieje wysokie ryzyko odmiedniczkowego zapalenia nerek
[695]. Pacjenci z odptywem wysokiego stopnia przed augmentacja pecherza, sa bardziej zagrozeni
uporczywymi objawowymi odptywami po enterocystoplastyce [696]. Dlatego jednoczesne
przeszczepienie moczowodow w objawowych odptywach wysokiego stopnia, zwlaszcza u 0séb z
odptywami przy niskim ci$nieniu, powinno by¢ omdwione z rodzicami/opiekunami pacjenta.
Wskaznik niepowodzen w leczeniu endoskopowym sigga 75% w okresie obserwacji wynoszacym
$rednio 4.5 roku [697]. W metodzie otwartej, w ktorej obserwujemy wyzszy wskaznik powodzenia

leczenia, mamy jednak do czynienia ze zwigkszonym ryzykiem wystapienia zwe¢zenia [698].

3.12.4.5 Seksualnos$é¢
Seksualno$¢, ktora nie jest istotnym problemem w dziecinstwie, staje si¢ wazng kwestia w
pbézniejszym okresie zycia pacjenta. Pacjenci z mielodysplazja, pomimo iz temat ten byt przez lata
pomijany, utrzymuja kontakty seksualne [699]. Czestos¢ wystepowania przedwczesnego

dojrzewania plciowego jest wyzsza u dziewczat z przepukling oponowo — rdzeniowg [700]. Badania
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wskazuja, ze co najmniej 15 - 20% mezczyzn jest zdolnych do ojcostwa, a 70% kobiet moze zaj$¢
w cigz¢ 1 utrzymac ja do rozwigzania. Wazne jest by zapewni¢ pacjentom doradztwo seksualne juz

we wczesnym okresie dojrzewania.

W niektérych badaniach pochodzacych z USA 1 Holandii, kobiety wydajg si¢ by¢ bardziej aktywne
seksualnie niz me¢zczyzni [699, 701]; we wloskim badaniu bardziej aktywni byli mg¢zczyzni [701].
Aktywnos¢ seksualna zwigzana jest z poziomem wystapienia uszkodzenia uktadu nerwowego [702,
703]. Erekcj¢ mozna poprawi¢ dzigki sildenafilowi u 80% megzczyzn [704, 705]. Zespolenie
neurochirurgiczne miedzy nerwem pachwinowym a grzbietowym pracia u pacjentow z
uszkodzeniem ponizej L3 1 zaburzeniami czucia wcigz nalezy traktowac¢ jako leczenie
eksperymentalne [701, 706]. Tylko 17% do 1/3 pacjentdéw rozmawia ze swoim lekarzem na tematy
dotyczace seksualno$ci, 25 - 68% pacjentow zostato poinformowanych przez swoich lekarzy o
funkcjach rozrodczych [699]. Wczesne rozmowy na temat seksualno$ci w okresie dojrzewania sg

zlecane i powinny by¢ prowadzone przez urologéow dziecigcych leczacych te grupe pacjentow.

3.12.4.6 Augmentacja pecherza moczowego
U pacjentéw, u ktorych leczenie zachowawcze, w tym zastosowana toksyna botulinowa A,
(wskazania patrz rozdziat 3.12.4.3) nie przyniosto skutkow w postaci niskocisnieniowego zbiornika
o dobrej pojemnos$ci i podatno$ci, nalezy zaproponowa¢ augmentacje pecherza moczowego. Do
zabiegu augmentacji mozna wykorzysta¢ fragmenty zaréwno jelita cienkiego jak i grubego [707].
Ze wzgledu na powiktlania takie jak zespot krwiomoczu z bolesng mikcja oraz wtérne nowotwory
ztosliwe, ktore pojawiaja si¢ wczesniej niz przy zastosowaniu innych odcinkéw przewodu
pokarmowego, zotadek jest rzadko wykorzystywany do augmentacji pecherza moczowego [708 -
711]. Enterocystoplastyka zwigksza pojemnos¢ pecherza, zmniejsza cisnienie wypelniania i moze
poprawi¢ splyw moczu z gérnych drég moczowych [712]. Akceptowalny spolecznie poziom
trzymania moczu mozna osiagng¢ wytwarzajac dodatkowy sposdb oprdzniania pecherza
moczowego [713]. Pacjentom, ktorzy nie sg wstanie prowadzi¢ CIC przez cewke moczowa nalezy
zaproponowac szczelng przetoke pecherzowo-skorng do cewnikowania. Poziom powiktan i rewiz;ji
chirurgicznych u tych pacjentéw jest wysoki. Wedtug American College of Surgeons™ National
Surgica Quality Database w okresie 30 dniowej obserwacji u okoto 30% pacjentéow doszto do
powiktan (23-33%). Odsetek reoperacji w krotkim okresie od zabiegu wynosit 13% [714, 715].
Liczba powiktan wzrasta wraz z wydluzeniem si¢ czasu obserwacji tych pacjentow [714 — 717]. Po

10 latach obserwacji, wedlug Paediatric Health Information System, ilo$§¢ peknie¢ pecherza
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moczowego wynosita 6.4%, zwezen jelita cienkiego 10.3%, kamicy pecherza moczowego 36%,
odmiedniczkowego zapalenia nerek wiecej niz 30%, a 13% pacjentow wymagato ponownej
augmentacji [718]. Perforacj¢ pgcherza moczowego, jako najgorsze mozliwe powiklanie,
odnotowano w 6 - 13% przypadkow [719]. Poziom zakazen w uktadzie drenu komorowo —
otrzewnowego po zabiegach gastroenterologicznych i urologicznych waha si¢ pomigdzy 0 a 22%.
W ostatnim badaniu wykazano, iz przygotowanie jelita cienkiego nie miato wptywu na ilo$¢ tego
typu zakazen (10.5 vs 8.3%) [720]. Nie tylko powiklania chirurgiczne nalezy bra¢ pod uwage przy
ocenie augmentacji pecherza moczowego. Istotne sg réwniez powiktania metaboliczne takie jak:
zaburzenia rownowagi kwasowo — zasadowej, zmniejszenie poziomu witaminy B12 i utrata
gestosci ko$ci. Biegunki oraz czgstos¢ oddawania stolca moze si¢ zwigkszy¢ po resekcjach
jelitowych [721]. U pacjentow po augmentacji pecherza, ryzyko wystgpienia wtornych
nowotworow zo$liwych jest wyzsze [722, 723]. Wskazana jest stala obserwacja tej grupy
pacjentow, ktéra obejmowac powinna: badanie fizykalne, badanie USG, gazometrie krwi (pH,
poziom zasad), ocen¢ funkcji nerek i poziom witaminy B12, jesli podczas zabiegu uzyto fragmentu
jelita cienkiego. Cystoskopia wykonywana dziesie¢ lat po zabiegu augmentacji nie wptywa na
obnizenie kosztow leczenia [724, 725], ale moze pomdéc we wczesnym rozpoznaniu choroby
nowotworowej. Woodhouse 1 wsp. nie zalecaja cystoskopii w ciagu pierwszych pigtnastu lat od
zabiegu [726]. Warto$¢ corocznej oceny cystoskopowej pgcherza po zabiegu jak dotad nie zostata
potwierdzona w badaniach. Badanie urodynamiczne po augmentacji pgcherza moczowego jest
wskazane tylko wowczas, gdy doszto do poszerzenia gornych drog moczowych lub/i nietrzymania
moczu po operacji [727].

Sposobem na uniknigcie skutkéw ubocznych plastyki pecherza z uzyciem wstawki jelitowej
jest wykorzystanie do zabiegu wilasnego moczowodu pacjenta. Wspotwystgpowanie matego,
obkurczonego pecherza ze znacznym poszerzeniem moczowodu i1 afunkcyjnej nerki jest rzadkim
zjawiskiem. Procedura zostala po raz pierwszy opisana w 1973 r. przez Ecksteina [728];
powodzenie zalezy od odpowiedniego doboru pacjentdw, a konieczno$¢ reaugmentacji moze
osiagna¢ nawet 73% [729, 730].

Autoaugmentacja z zastosowaniem detrusorektomii (wyciecia cze$ci wypieracza) lub
detrusormyotomii (nacigcie mig$nia wypieracza) z wytworzeniem uchytka pecherza pozwala
unikna¢ powiktan metabolicznych zwigzanych z uzyciem wstawki jelitowej. Doniesienia dotyczace
tej metody sg sprzeczne dlatego t¢ technike mozna stosowaé w $cisle wybranych przypadkach [731
- 734]. Aby uzyska¢ dobry wynik leczenia, przedoperacyjna pojemnos¢ pecherza powinna wynosic¢
75-80% pojemnosci oczekiwanej [735, 736]. Wykazano, Ze plastyka §luzowkowo — migsniowa nie

jest rownie skuteczna jak zabieg standardowy z uzyciem wstawki jelitowej [737]. Uzycie tkanek z
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inzynierii genetycznej, efektywnych in vitro i w modelu zwierzecym, réwniez nie przyniosto
efektow odpowiadajacych zabiegowi z uzyciem jelita cienkiego, dajac wigcej powiktan [738, 739].
Te alternatywne metody nalezy w chwili obecnej traktowa¢ jako eksperymentalne stosujac tylko

jako element préb klinicznych.

3.12.4.7 Procedury wplywajace na oproznienie pecherza moczowego
Dotychczas nie zatwierdzono zadnego leczenia farmakologicznego zwigkszajacego opor przy
opréznianiu pecherza moczowego. Pobudzenie receptora a-adrenergicznego w szyi pgcherza nie
przyniosto oczekiwanych skutkow [740 - 745]. Uzycie podwieszek powig¢ziowych autologicznych
lub z tworzywa sztucznego pozwala uzyskaé trzymanie moczu u 40-100% pacjentow. W
wigkszos$ci przypadkow efekt uzyskuje si¢ taczac taki zabieg z augmentacjg pecherza [746, 747].
Cewnikowanie przez zrekonstruowang szyje pecherza moczowego lub uci$nieta cewke moczowa
moze by¢ trudne dlatego wielu chirurgow taczy ta technike z wytworzeniem przetoki do
cewnikowania [565]. W odroznieniu od tasm autologicznych, uzycie materiatow sztucznych wigze
si¢ z wysokim ryzykiem powiktan u dziewczynek stosujacych CIC [748]. U chiopcoéw opisana
metoda mogtaby by¢ stosowana jako alternatywa [749], jednak braku dlugoterminowych wynikéw
leczenia, pozostawia tg metodg w fazie eksperymentalnej do prob klinicznych. W 1973 roku Scott
wprowadzil sztuczne zwieracze [750]. W wybranej grupie pacjentow ich zastosowanie pozwala w
85 % przypadkow na utrzymanie moczu [751 - 754]. Dobrymi kandydatami do zastosowania tej
metody sg pacjenci po okresie dojrzewania, kontrolujgcy wydalanie moczu oraz z odpowiednig
zrgczno$cig manualng. W bardzo wyselekcjonowanej grupie pacjentow po augmentacji pecherza
moczowego, CIC przez zwieracz jest mozliwe [755]. Poziom komplikacji wynosi 29% a odsetek

rewizji 100% w zalezno$ci od czasu obserwacji [756].

Ryzyko konieczno$ci wykonania augmentacji pecherza u pacjentOw po operacji szyi pecherza sigga
>30%, u potowy z nich w tym czasie dojdzie do nowych uszkodzen gornych drég moczowych [757,
758]. U pacjentéw z dobrg objetoscia i podatnoscia pecherza, bez wskazan do augmentacji, istnieje
ryzyko pooperacyjnych zmian w funkcjonowaniu pecherza. Wymagana jest stala obserwacja 1
badania urodynamiczne, by unikng¢ uszkodzen gornych drog moczowych 1 przewlektej

niewydolnos$ci nerek.

Rekonstrukcja szyi pecherza wykonywana jest najczesciej u pacjentoéw z wadami ekstroficznymi.

Efekty sg zadowalajgce. U dzieci z neurogennym pecherzem wyniki sg mniej korzystne [759]. U
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wiekszoS$ci pacjentow konieczne jest wytworzenie szczelnej przetoki do cewnikowania, z powodu
trudnos$ci z prowadzeniem CIC przez cewke moczowa. W jednym z badan 10% - 33% pacjentéw
nadal wykonuje CIC przez cewke moczowsg. Odsetek reoperacji wyniost u nich 67% a 79% w
okresie obserwacji wynoszacym od siedmiu do dziesieciu lat [760]. U pacjentow, ktorzy mimo
procedury wplywajacej na oproznianie pecherza nadal nie trzymajag moczu opcja leczenia jest
calkowite zamkniecie szyi pecherza z wytworzeniem szczelnej przetoki do cewnikowania.
Potgczenie metod wykorzystujacych podwieszki oraz wydtuzenie cewki moczowej moze zwigkszy¢

stopien trzymania moczu [761].

Zastosowanie $rodkéw wypetniajacych daje mierne efekty (10 - 40%), ktére w wigkszos$ci
przypadkéw sa tymczasowe [762 - 764]. Postgpowanie takie jednak nie wptywa negatywnie na
dalsze wyniki chirurgicznego leczenia [762].

Zamknigcie szyi pecherza jest czesto postrzegane jako ostateczna metoda leczenia
pacjentéw z przetrwatym nietrzymaniem moczu. U dziewczynek przecigcia cewki dokonuje sig¢
pomiedzy szyja pecherza a cewka moczowa, u chlopcéw — powyzej prostaty z zachowaniem
peczkow nerwowych. Jest to skuteczna metoda uzyskania trzymania moczu w polaczeniu z
wytworzeniem skornego kanatu do cewnikowania +/- augmentacji jako zabiegu pierwotnego lub
wtornego [765, 766]. Odsetek powiktan siega do 1/3przypadkéw. Obserwuje si¢ mozliwosé
wystgpienia przetoki pecherzowo — cewkowej lub pecherzowo — pochwowej (do 15%) [767],
zwigkszone ryzyko kamicy pegcherza moczowego, perforacje pgcherza, uszkodzenie gornych drog

moczowych, jesli pacjent nie akceptuje CIC i plukania pecherza [767, 768].

3.12.4.8 Skoérny tunel do cewnikowania
Wigkszos¢ pacjentow z pecherzem neurogennym wymaga czystego przerywanego cewnikowania.
Jesli nie jest to mozliwe, zbyt czasochtonne lub kosztowne, nalezy zaproponowacé pacjentowi
mozliwo$¢ wykonania trzymajacej skornej przetoki do cewnikowania. Podobny schemat dotyczy
pacjentdéw po zabiegach w obrebie szyi pecherza. Szczegdlne korzysci czerpia z tej procedury
pacjenci na wozkach inwalidzkich, ktorzy czesto maja trudnosci z cewnikowaniem przez cewke
moczowg bedac zaleznymi w tej procedurze od innych osob. W badaniach dlugoterminowych ilo$¢

rewizji przetoki z powodu zwezenia, w zaleznosci od jej rodzaju wynosita 50 - 60% [769, 770].

Przetoka moze by¢ zlokalizowana w pepku lub w prawym dolnym kwadrancie brzucha. Do jej

wytworzenia mozna wykorzysta¢ plastyke VQZ [771]. Przed zabiegiem nalezy dokladnie
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wyznaczy¢ miejsce wylonienia przetoki tak, aby pacjent mial do niej swobodny dostgp. Czasami
przetok¢ nalezy wyloni¢ w goérnych kwadrantach brzucha, gléwnie z powodu znacznego

skrzywienia kregostupa i otylosci.

3.12.4.9 Szczelne i nieszczelne skorne kanaly do cewnikowania
Nieszczelne odprowadzenie moczu nalezy rozwazy¢ u pacjentéw, ktorzy nie chcg lub nie sg w
stanie wykonywa¢ CIC, a ktorzy potrzebuja odprowadzenia moczu z powodu uszkodzenia gérnych
drog moczowych lub przyczyn spolecznych. U dzieci i mtodziezy, zbiornik moczu wytworzony z
uzyciem fragmentu jelita grubego okazat si¢ obarczony mniejszg ilo$cig powiktan niz zbiornik z
fragmentu jelita cienkiego [772 - 775]. Calkowite usuniecie pecherza moczowego u dzieci i
milodziezy jest niezwykle rzadkie, ale moze by¢ konieczne u oséb dorostych z powodu wtornych
nowotworow lub trudno$ci z odprowadzaniem moczu. Duze zabiegi na pecherzu moczowym lub
szyi pecherza powinny by¢ wykonywane w osrodkach posiadajacych odpowiednie do§wiadczenie

chirurgiczne i przeszkolony personel zapewniajacy opieke pooperacyjng [713, 776, 777].

W procesie leczniczym tych pacjentdéw mozna zastosowac algorytmy przedstawione ponizej (Ryc. 7
i 8).

3.12.5 Kontrola
Pacjenci z pecherzem neurogennym wymagaja stalego monitorowania obejmujacego nie tylko
opieke urologiczng, ale takze neurologiczng 1 ortopedyczng. Regularne badanie dolnych 1 gérnych
drog moczowych jest obowigzkowe. W przypadku zauwazonych zmian w obrgbie drog
moczowych, winno si¢ przeprowadzi¢ reocen¢ stanu neurologicznego. Badanie MRI rdzenia
kregowego pozwala wykluczy¢ wtorne zakotwiczenie rdzenia lub nasilenie wodoglowia.
Analogicznie, jesli pojawig si¢ niezauwazalne wczesniej zmiany w obrazie neurologicznym, nalezy

powtorzy¢ diagnostyke uktadu moczowego.

W celu uniknigcia powiklan metabolicznych, u pacjentow po przebytych rekonstrukcjach pecherza
moczowego z uzyciem wstawki z jelita, konieczne sg badania okresowe okreslajagce funkcje nerek,
rownowage kwasowo — zasadowg, poziom witaminy B12.

Istnieje zwigkszone ryzyko wtornych nowotworéw zlosliwych u pacjentéw z neurogennym
pecherzem, zard6wno u tych po przebytej augmentacji z uzyciem wstawki jelitowej jak i u tych,

ktérzy nie byli poddani temu zabiegowi [723, 778 - 785]. Pacjentow nalezy poinformowa¢ o tym
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ryzyku 1 mozliwych objawach takich jak krwiomocz. Dane dotyczace odleglej obserwacji sg
niewystarczajace, ale w odpowiednim czasie (po 10 - 15 latach od zabiegu) nalezy rozwazyé

coroczng cystoskopig.

3.12.6  Samoorganizacja pacjentow
Organizacje zrzeszajace pacjentOw z podobnymi problemami zdrowotnymi pomagajg rodzicom,
opiekunom i samym pacjentom we wszystkich aspektach codziennego zycia. Nalezy zachecaé

pacjentow do angazowania si¢ w dziatalnos¢ takich grup.
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Rycina 7a: Postepowanie z pacjentem z mielodysplazja i pecherzem neurogennym — pierwszy

rok zycia
Pierwsze 12 miesigcy zycia
/ ; \
Wypis z oddzialu 6 — 12 tygodni 6 miesigc zycia 9 miesigc zycia 12 miesigc zycia
noworodkowego zycia
l l l ‘» ,

* Cewnik w * Wywiad * Wywiad * Wywiad * Wywiad
pecherzu do czasu * Badanie * Badanie * Badanie * Badanie
wygojenia si¢ rany przedmiotowe przedmiotowe przedmiotowe przedmiotowe

na plecach *RR * BOM *BOM *RR
*CIC + *BOM * weryfikacja + * weryfikacja + * BOM

antybiotykoterapia

* weryfikacja +

optymalizacja

optymalizacja

* weryfikacja +
optymalizacja

optymalizacja funkeciji jelit funkciji jelit
funkgji jelit funkciji jelit
, ‘ l | ‘;
1 tydzien zycia: * USG pecherza * USG pecherza * USG pecherza * USG pecherza
* USG pecherza moczowego moczowego moczowego moczowego
moczowego * poziom * poziom * poziom
* poziom kreatyniny kreatyniny kreatyniny
kreatyniny
A A A A
* CIC + nauka *VUD lub * CM jezeli * jezeli OPM lub
rodzicow CIC *CUM + CM pierwsze CM ZUM (+) wykonaj
* Po nauczeniu jezeli VUD nie nieprawidtowe lub VUD lub CUM
rodzicow CIC bez jest dostepne nieroztrzygajace oraz CM
antybiotykoterapii * jezeli OPM lub
* weryfikacja l ZUM (-) wykonaj
funkcji jelit T CM
* oksybutynina * DMSA
przy l
nadreaktywnos$ci
pecherza * jezeli OPM lub

antybiotykoterapia
jezeli OPM (+),
nieprawidlowy
pecherz lub
nieroztrzygajace
VUD/CM

ZUM (-) lub OPM
niskiego stopnia
odstawic
antybiotykoterpie
oraz monitorowac
BOM
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Rycina 7b: Postepowanie z pacjentem z mielodysplazjg i pecherzem neurogennym — 18
miesigc zycia — 4 rok zycia

18 m.z. — 4 r.z.

A

18 miesigc zycia 2 rok zycia 2.5 roku zycia 3 rok zycia 4 rok zycia
i l l VL A
* Wywiad * Wywiad * Wywiad * Wywiad * Wywiad
* Badanie * Badanie * Badanie * Badanie * Badanie
przedmiotowe przedmiotowe przedmiotowe przedmiotowe przedmiotowe
*RR *RR *RR *RR *RR
*BOM *BOM *BOM *BOM *BOM

* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

l

|

A A ‘}
* USG pecherza * USG pecherza * USG pecherza * USG pecherza * USG pecherza
moczowego moczowego moczowego moczowego moczowego
* poziom * poziom * poziom
kreatyniny kreatyniny kreatyniny
A A A A A
* CM tylko jezeli * jezeli OPM lub * CM tylko jezeli * jezeli OPM lub * jezeli OPM lub ZUM
pecherz jest ZUM (+) wykonaj zmiana w badaniu ZUM (+) wykonaj ) é"ﬁﬁ”{fﬂa\;ga Iub
nieprawidiowy lub VUD lub CUM klinicznym VUD lub CUM * jezeli pecherz jest
zmiana w badaniu oraz CM oraz CM prawidlowy oraz brak
klinicznym * jezeli OPM lub * jezeli OPM lub zmian w badaniu
ZUM (_) wykonaj ZUM (_) wykonaj kllnlcri)%n;ili\g w5,
CM CM
l v l
* jezeli OPM lub * jezeli OPM lub * jezeli OPM lub

ZUM (-) lub OPM
niskiego stopnia
odstawi¢
antybiotykoterpi¢
oraz monitorowac
BOM

ZUM (-) lub OPM
niskiego stopnia
odstawic
antybiotykoterpie
oraz monitorowac
BOM

ZUM (-) lub OPM
niskiego stopnia
odstawic
antybiotykoterpie
oraz monitorowac
BOM
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Rycina 7c¢: Postepowanie z pacjentem z mielodysplazja i pecherzem neurogennym — 5 rok

zycia - dorostos¢

5 rok zycia |

5 r.z. - dorosto$é

6 lat zycia — co roku
do okresu pokwitania

l

* Wywiad
* Badanie
przedmiotowe
*RR
* BOM
* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

* Wywiad
* Badanie
przedmiotowe
*RR
*BOM
* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +

zmiana dawki wg wagi

* USG pecherza
moczowego
* poziom
kreatyniny i
cystatyny

A

* jezeli OPM lub
ZUM (+) wykonaj
VVUD lub CUM
oraz CM
* jezeli OPM lub
ZUM (-) wykonaj
CM

l

* DMSA jezeli
OPM lub ZUM
(+)

l

co roku — wiek co roku -
nastoletni dorostosé
* Wywiad * Wywiad
* Badanie * Badanie
przedmiotowe przedmiotowe
*RR, BOM *RR, BOM

* kwestie seksualno$ci
* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +

zmiana dawki wg wagi

i

* kwestie seksualnos$ci
* weryfikacja +
optymalizacja funkcji
jelit
* weryfikacja leczenia
antycholinergicznego +
zmiana dawki wg wagi

l

* USG pecherza
moczowego
* poziom
kreatyniny i
cystatyny

* USG pecherza
moczowego
* poziom
kreatyniny i

cystatyny

* USG pecherza
moczowego
* poziom
kreatyniny i
cystatyny

i

A

* jezeli pecherz
jest prawidtowy
oraz brak zmian w
badaniu
klinicznym CM co
dwa lata

* jezeli pecherz jest
prawidlowy, brak
zmian w badaniu

klinicznym oraz dobra
wspotpraca z
pacjentem CM co dwa
lata; w pozostatych
przypadkach co roku

* jezeli pecherz jest
prawidtowy, brak
zmian w badaniu

klinicznym oraz dobra
wspotpraca z
pacjentem CM co dwa
lata; w pozostatych
przypadkach co roku

|

A

i

* DMSA w 10. roku
zycia jezeli OPM
lub ZUM (+)

* DMSA w 15. roku
zycia jezeli OPM
lub ZUM (+)

l

* DMSA jezeli sg
wskazania
* screening w kierunku
wtornych nowotworow

i

U pacjentow po wstawkach jelitowych:
* ocena gospodarki kwasowo-zasadowej

* poziom witaminy B12 — ew. substytucja
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Rycina 8: Algorytm postepowania u pacjentow z wadami rozszczepowymi kregostupa i

pecherzem neurogennym

Ustalenie diagnozy

'

Okres noworodkowy

Woczesne
wdrozenie CIC

=

T~

h

Po6zniejsza manifestacja
objawow

Zrozumienie zalezno$ci wypieraczowo-
zwieraczowej; analiza historii choroby,
badania obrazowe: USG, urografia

(VUD/CUM), DMSA

.

4
Nadaktywny Nadaktywny Niedoczynny Niedoczynny
wypieracz, wypieracz, wypieracz, wypieracz,
niedoczynny nadaktywny nadaktywny niedoczynny
/prawidlowy zwieracz zwieracz /prawidlowy zwieracz zZwieracz
\ 4 \ 4 l l
Leki Leki ) )
antymuskarynowe, antymuskarynowe, CIC przy zaleganiu moczu, kontynuacja

CIC przy zaleganiu
moczu, profilaktyki
antybiotykowej
przy obecnym
odptywie
pecherzowo
moczowodowvm

CIC, profilaktyki
antybiotykowej
przy obecnym
odptywie
pecherzowo
moczowodowym

profilaktyki antybiotykowej przy obecnym
odptywie pecherzowo moczowodowym

\ 4

y

W przypadku
niepowodrzenia lub
pogarszania
czynnos$ci gornych

W przypadku
niepowodzenia lub
pogarszania
czynnos$ci gornych
drog moczowych

Decyzje
zalezne od
sytuacji
klinicznej

drog moczpwych ostrzyknigcie
ostrzyknigcie toksyng botulinowa
toksyna bolutinowa pecherza lub
pecherza zwieracza
\ N
Procedury augmentacji

N

y

A

Procedury
plastyki szyi
pecherza +/-

procedury
augmentacji

pecherza
moczowego

W nieudanych przypadkach zamknigcie szyi
pecherza

lub

Odprowadzenie moczu
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CIC — czyste przerywane cewnikowanie; ZUM — zakazenie uktadu moczowego;, USG -
ultrasonografia; CUM — cystouretrografia mikcyjna; VUD — badanie wideourodynamiczne; DMSA
— renoscyntygrafia DMSA; CM — cystometria; RR — cisnienie krwi; BOM — badanie ogdlne moczu;

OPM — odptyw pecherzowo-moczowodowy

3.12.7  Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia pecherza

neurogennego u dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu (LE)

Neurogenna dysfunkcja koordynacji zwieraczowo — wypieraczowej
moze skutkowaé réznymi formami zaburzen dolnych drég
moczowych 1 ostatecznie prowadzi¢ do nietrzymania moczu, ZUM,
odptywow pecherzowo — moczowodowych, tworzenia blizn w

nerkach.

2a

U dzieci najczgstsza przyczyng neurogennej dysfunkcji koordynacji
zwieraczowo — wypieraczowej jest mielodysplazja (grupa zaburzen
rozwojowych bedaca skutkiem nieprawidlowego zamykania si¢

Cewy Nerwowej).

Nieprawidlowa funkcja zwieracza pecherza moczowego jest stabo
skorelowana z wysokoscig powstania uszkodzenia rdzenia
kregowego. W zwiazku z tym klasyfikacje urodynamiczna i
funkcjonalna znajduja bardziej praktyczne zastosowanie w

definiowaniu zakresu choroby i planowaniu leczenia.

2a

U dzieci z pgcherzem neurogennym obok zaburzef uktadu
moczowego, wystepuja zaburzenia uktadu pokarmowego, ktore

wymagajg leczenia.

2a

Gloéwnymi celami leczenia sg zapobieganie dalszemu uszkodzeniu
drég moczowych oraz osiggniecie trzymania moczu w

odpowiednim wieku.

2a

Wstrzykniecie toksyny botulinowej w migsien wypieracz u dzieci
opornych na leczenie antycholinergiczne, wykazato pozytywny

efekt kliniczny i w badaniu urodynamicznym.

2a
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Zalecenia

Poziom
dowodu
(LE)

Sila oceny

Badanie urodynamiczne powinno by¢ wykonane u kazdego
pacjenta z rozszczepem kregostupa, jak rowniez u kazdego pacjenta
z podejrzeniem pecherza neurogennego celem oceny zagrozenia
dla gornych drog moczowych oraz oceny czynno$ci mig¢snia

wypieracza 1 zwieracza pecherza moczowego.

2

Silna

U wszystkich noworodkow nalezy rozpocza¢ czyste przerywane
cewnikowanie zaraz po urodzeniu. U dzieci z niewydolnym
zwieraczem oraz bez cech nadreaktywnosci pecherza,
cewnikowanie moze by¢ odroczone w czasie, ale dzieci te
wymagaja regularnego badania ogblnego moczu, wykonywania

badan USG nerek oraz badania urodynamicznego.

Silna

U dzieci z podejrzeniem nadaktywnego wypieracza nalezy

stosowac leki antycholinrgiczne.

Silna

U dzieci opornych na leczenie lekami antycholinergicznymi
podsluzowkowe lub §rodwypieraczowe podanie toksyny
botulinowej A jest alternatywna 1 mniej inwazyjng metoda leczenia

w poréwnaniu z augumentacja pecherza.

Silna

Leczenie nietrzymania stolca jest waznym elementem w
osiggnigciu czystosci 1 samodzielnos$ci. Leczenie to powinno
rozpoczac¢ si¢ od tagodnych srodkoéw przeczyszczajacych oraz
czopkow. Jezeli leczenie takie jest niewystarczajace zalecane jest
wykonywanie lewatyw. W przypadku niepowodzenia nalezy

rozwazy¢ wylonienie szczelnej przetoki katowe;.

Silna

Augumentacja pgcherza z zastosowaniem jelita cienkiego lub
grubego jest zalecana u pacjentow z oporng na leczenie
nadaktywnoscig mig$nia wypieracza, malg pojemnoscig i stabg
podatnos$cia pecherza, ktére moga by¢ przyczynami uszkodzenia
gornych drog moczowych i nietrzymania moczu. Ryzyko powiktan
I konsekwencji zastosowania operacyjnych i nieoperacyjnych

metod leczenia przewyzsza ryzyko nieodwracalnego uszkodzenia

Silna
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gornych drog moczowych +/- nietrzymania moczu.

U pacjentow z pecherzem neurogennym i niewydolnym 3 Staba
zwieraczem nalezy zaproponowac¢ wytonienie szczelnej przetoki
moczowej. U wiekszo$ci pacjentdw operacja ta powinna by¢

przeprowadzona rownoczesnie z augumentacjg pgcherza.

Wylonienie skornej przetoki moczowej do cewnikowania powinno | 3 Staba
by¢ wykonane u pacjentow, ktorzy nie moga cewnikowac si¢ przez

cewke.

Kazdy pacjent powinien by¢ objety stala, trwajaca cale zycie, 3 Staba
opieka lekarska. Kwestie dotyczace sfery seksualnej oraz ptodnosci

powinny by¢ podjete przed lub w czasie okresu pokwitania.

Zakazenia uktadu moczowego sg bardzo czgste u dzieci z 3 Staba
pecherzem neurogennym, ale tylko objawowe zakazenia powinny

by¢ leczone.

3.13 Poszerzenie gornych drog moczowych (przeszkoda na poziomie UPJ

i UVJ)

3.13.1 Epidemiologia, etiologia i patofizjologia

Okreslenie, ktory pacjent uzyska poprawe po interwencji chirurgicznej w przypadku poszerzenia
gornych  drog moczowych pozostaje istotnym problemem  klinicznym. Przeszkode
podmiedniczkowa definiuje si¢ jako zaburzenie spltywu moczu z miedniczki do blizszej czesci
moczowodu (ang. UPJ — ureteropelvic junction), z nastgpowym poszerzeniem uktadu zbiorczego
nerki oraz ryzykiem uszkodzenia nerek. Jest to najczgstsza przyczyna wodonercza u noworodkoéw
[786]. W populacji noworodkow catkowita czgstos¢ wystepowania tej patologii wynosi 1:1500, a
stosunek ptci meskiej do zenskiej 2:1.

Przeszkoda w polaczeniu pecherzowo-moczowodowym (ang. UVJ - ureterovesical junction)
jest zlokalizowana w obrebie dystalnej czgsci moczowodu, w miejscu jego potaczenia z pgcherzem
moczowym - powszechnie definiujemy ten stan jako pierwotny zwezeniowy moczowod olbrzymi.
Moczowody olbrzymie sg druga najczestszg przyczyng wodonercza u noworodka. Wystepuja
czesciej chtopcoOw 1 czesciej po lewej stronie [787]. Zréznicowanie pomiedzy przeszkodowym a
nieprzeszkodowym poszerzeniem drég moczowych moze by¢ bardzo trudne, poniewaz

zdefiniowanie ,,przeszkody” nie jest jednoznaczne. Obecnie najpopularniejsza definicja okresla ja
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jako dowolne ograniczenie odptywu moczu, ktére nieleczone prowadzi do postgpujacego

pogorszenia czynnosci nerek [788].

3.13.2 Ocena diagnostyczna
Powszechnie stosowana diagnostyka ultrasonograficzna ptodu skutkuje wyzszym wskaznikiem
wykrywalnosci prenatalnego wodonercza [789]. Wyzwaniem terapeutycznym jest decyzja, ktore
sposrdd dzieci z poszerzeniem goérnych drég moczowych wymagaja tylko obserwacji, ktore
leczenia zachowawczego, a ktore interwencji chirurgicznej. Pomimo ogromnej dostepnosci narze¢dzi
diagnostycznych nie istnieje jedno badanie pozwalajace zroéznicowaé postacie przeszkodowe od

nieprzeszkodowych. (patrz Ryc. 9)

3.13.2.1 USG prenatalne
Rutynowo ocena obecno$ci nerek ptodu odbywa si¢ pomiedzy 16 a 18 tygodniem cigzy, kiedy
prawie catos¢ ptynu owodniowego sktada si¢ z moczu. Najlepszym czasem dla oceny ptodowych
drog moczowych jest 28 tydzien cigzy. Jesli wowczas obecne jest poszerzenie, ocena

ultrasonograficzna powinna zawiera¢ nast¢pujace informacje:

 lateralizacje, stopien poszerzenia i echogenicznos¢ nerek;

* obecno$¢ wodonercza bez lub z poszerzeniem moczowodu;
* objetos¢ pecherza i jego oproznianie;

+ ple¢ dziecka;

* objetos¢ ptynu owodniowego [790].

3.13.2.2 USG postnatalne
Poniewaz po urodzeniu przejsciowa oliguria noworodka trwa okoto 48 godzin, badania obrazowe
nalezy wykona¢ po ustgpieniu poporodowej oligurii. Jedynie w ci¢zkich przypadkach (obustronne
poszerzenie, jedyna nerka, matowodzie) zalecana jest natychmiastowa ultrasonografia [791].
Badanie powinno oceni¢ wymiar przednio-tylny miedniczki nerkowej, wymiary i1 morfologie
kielichow nerkowych, rozmiar nerki, grubo$¢ migzszu, echogeniczno$¢ kory, wymiary i morfologie

moczowodow, §ciang pecherza i objetos¢ zalegajacego moczu.
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3.13.2.3 Cystoureterografia mikcyjna ( CUM )
U noworodkdéw z rozpoznanym poszerzeniem gornych drég moczowych nalezy poszukiwaé

pierwotnych i waznych przyczyn poszerzenia, takich jak:

* odpltyw pecherzowo-moczowodowy (stwierdzany u nawet 25% chorych dzieci) [792];
» zastawki cewki tylnej;
» ureterocele;
* uchylki pecherza;
* pecherz neurogenny.
CUM jest metodg z wyboru w podstawowej diagnostyce poszerzenia gornych dréog moczowych

[793].

3.13.2.4 Renoscyntygrafia dynamiczna
Renoscyntygrafia dynamiczna jest najczgsciej wykorzystywanym narz¢dziem do oceny nasilenia
wodonercza oraz istotno$ci zaburzen splywu moczu z nerki. Scyntygrafia z uzyciem
merkaptoacetylotriglicyny (MAG3) znaczonej Technetem-99m (99mTc) jest metoda z wyboru.
Istotnym jest, aby przeprowadza¢ badanie w wystandaryzowanych warunkach (odpowiednie
nawodnienie i ewentualnie odbarczenie pgcherza cewnikiem) w okresie po czwartym 1 szostym
tygodniu zycia [794]. Zaleca si¢ doustng podaz ptynéw przed badaniem. Na pi¢tnascie minut przed
podaniem radionuklidu konieczna jest podaz roztworu soli fizjologicznej we wlewie dozylnym z
predkoscig 15 ml/kg m.c. przez 30 minut, a nastepnie z predkoscia przeptywu 4 ml/kg m.c./h, przez
caty czas trwania badania [795]. Zalecana dawka furosemidu wynosi 1 mg/kg m.c. dla niemowlat w
pierwszym roku zycia oraz 0.5 mg/kg m.c. dla dzieci w wieku od pierwszego do szesnastego roku

zycia, do maksymalnej dawki 40 mg.
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Rycina 9: Algorytm postepowania w przypadkach poszerzenia gornych drég moczowych

Diagnostyka ultrasonograficzna po

urodzeniu

Bez poszerzenia

Poszerzenie (jedno — lub
obustronne)

\4

Cystouretrografia mikcyjna Powtorne badanie

ultrasonograficzne po
4 tygodniach

A 4

Renoscyntygrafia

* Badanie CUM musi zosta¢ omowione z opiekunami dziecka, poniewaz rozpoznanie odplywu
pecherzowo-moczowodowego moze nie miec istotnego wplywu na postegpowanie kliniczne. Nalezy
jednak pamietad, ze odplyw stwierdzany jest nawet w 25% przypadkow wodonercza rozpoznanego

pre- i postnatalnie [695].

3.13.3 Postepowanie

3.13.3.1 Postgpowanie prenatalne
Dla opiekunow ciagla opieka specjalistyczna jest jednym z najwazniejszych aspektow nadzoru nad
chorym dzieckiem. W przypadku nerki zmienionej wodonerczowo rokowanie co do jej funkcji,
nawet w przypadku cigzkiego wodonercza, jest znaczaco lepsze niz w przypadku nerki z cigzka
hipoplazja 1 dysplazja.

Waznym jest, aby przekaza¢ opiekunom, kiedy moga spodziewac si¢ ostatecznej diagnozy 1
jakie konsekwencje bedzie ona za sobg pociagata. W niektérych przypadkach od razu bedzie
wiadomo, ze dziecko jest bardzo powaznie obcigZzone - masywne obustronne poszerzenia uktadow
elichowo- miedniczkowych, obustronna hipoplazja 1 dysplazja nerek, postgpujace obustronne

poszerzenie gornych drog moczowych z matowodziem i hipoplazja ptuc.
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Wskazania do interwencji wewnatrzmacicznej wystepuja rzadko, a sama procedura powinna

by¢ wykonywana jedynie w osrodkach o duzym do$wiadczeniu [796].

3.13.3.2 Profilaktyka antybiotykowa w wodonerczu rozpoznanym prenatalnie.
Korzysci 1 szkody wynikajace z ciaglej profilaktyki antybiotykowej w poroOwnaniu z sama
obserwacjag u pacjentow z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem to temat kontrowersyjny.
Dotychczas opublikowano tylko dwa randomizowane badania kliniczne, z ktérych jedno jest
badaniem pilotazowym [797], a wyniki drugiego dostepne sa wylacznie jako abstrakt zjazdowy
[798]. Obie publikacje przedstawiajg nickompletne dane oraz wyniki.

Panel Ekspertoéw przeprowadzit systematyczny przeglad publikacji oceniajacy pismiennictwo od

1980 roku. [799]. Kluczowe ustalenia podsumowano ponize;j.

Ze wzgledu na roznorodnos¢ doniesien nie mozna wyciagnaé jednoznacznych wnioskow, czy ciaggta
profilaktyka antybiotykowa przewyzsza samg obserwacje u dzieci, u ktorych prenatalnie
zdiagnozowano wodonercze. W pierwszym randomizowanym badaniu klinicznym, prospektywnym
i dlugoterminowym [797] niezaleznymi czynnikami predykcyjnymi dla rozwoju zakazen uktadu
moczowego okazaly si¢ by¢: pte¢ zenska, brak obrzezania u chlopcow, brak ciaglej profilaktyki
antybiotykowej, wodonercze wysokiego stopnia, poszerzenie ukladu zbiorczego wraz =z
moczowodem 1 odplyw pecherzowo-moczowodowy. Drugie randomizowane badanie kliniczne
ujete w przegladzie zostalo opublikowane jako streszczenie zjazdowe przedstawiajace ograniczone
dane [798]. Wydaje si¢, ze to badanie koncentrowalo si¢ gldwnie na pacjentach z prenatalnie
rozpoznanym wodonerczem i odptywem pgcherzowo-moczowodowym i nie wykazato korzystnego
wplywu ciagtej profilaktyki antybiotykowej na odsetek zakazen ukladu moczowego, ale szczegodly

dotyczace populacji objetej badaniem byty ograniczone.

Kluczowymi wnioskami wynikajagcymi z przegladu jest informacja, ze ciggla profilaktyka
antybiotykowa moze, ale nie musi, by¢ lepsza opcja terapeutyczng niz sama tylko obserwacja dzieci
z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem. Ze wzgledu na niska jako$¢ badan nie bylo réwniez
mozliwym ustali¢, ktora ple¢ wigze si¢ z wigkszym narazeniem na rozwdj zakazen uktadu
moczowego, ani tez, czy obecnos¢ odptywu pecherzowo-moczowodowego wptywa na czgstos¢
wystgpowania zakazen. Nie udato si¢ réwniez ustali¢ korelacji miedzy stopniem odptywu
pecherzowo-moczowodowego a obecno$cig zakazen. Jednak nieobrzezane niemowlgta, ze
zdiagnozowanym wodonerczem wysokiego stopnia i poszerzeniem moczowoddw, obarczone byty

wyzszym ryzykiem rozwoju zakazen uktadu moczowego.
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W przegladzie probowano rowniez zidentyfikowa¢ najskuteczniejszy schemat antybiotykoterapii i
przedstawi¢ dane dotyczace ich dzialan niepozadanych. Z uwagi na niejednorodno$¢ dostepnych
danych nie mozna bylo poréwna¢ ich z wykorzystaniem metod statystycznych. Najczesciej
stosowanym antybiotykiem w populacji niemowlat z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem jest

trimetoprim, ale tylko jedno badanie okreslito jego dziatania niepozadane [797].

Podsumowujac, w oparciu o obecnie dostgpne wyniki badan, korzysci i szkody zwigzane z ciagla
profilaktyka antybiotykowa u dzieci z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem pozostaja
niepotwierdzone. Nieobrzezane niemowleta 1 niemowleta z poszerzeniem uktadéw zbiorczych i
moczowodoéw oraz z wodonerczem wysokiego stopnia, sa bardziej podatne na rozwoj zakazen
uktadu moczowego. Ciagla profilaktyka antybiotykowa powinna by¢ zarezerwowana dla tych grup

dzieci, ktore sg szczegolnie zagrozone wystapieniem zakazen uktadu moczowego.

3.13.3.3 Przeszkoda na poziomie polgczenia miedniczkowo-moczowodowego
Najwazniejszym jest, aby decyzje dotyczace postepowania byly podejmowane na podstawie
przeprowadzonych serii badan wykorzystujacych te samg technik¢ i wykonanych przez t¢ sama
instytucje w wystandaryzowanych warunkach. Zgodnie z przegladem Cochrane, zachowawcze
leczenie przeszkody na poziomie potgczenia miedniczkowo-moczowodowego u dzieci ponizej
2 roku zycie takze jest opcja terapeutyczng [800].

Objawowa przeszkoda potaczenia miedniczkowo-moczowodowego (nawracajacy bol
okolicy ledzwiowej, zakazenie wuktadu moczowego) wymaga korekcji chirurgicznej
z wykorzystaniem pieloplastyki otwartej metoda Hynesa i Andersona [801]. W do$wiadczonych
rekach techniki laparoskopowe przezotrzewnowe badz zaotrzewnowe lub zabiegi z wykorzystaniem
chirurgii robotycznej, majg te same wskazniki powodzenia co technika otwarta. W przypadkach
bezobjawowych leczenie zachowawcze jest leczeniem z wyboru. W przeprowadzonym w ostatnim
czasie badaniu interwencyjnym zasugerowano, Ze pozostawienie stentu w miejscu zespolenia na
okres krotszy niz 6 miesigcy wiaze si¢ z nizszym odsetkiem powiklan w poréwnaniu z zabiegami,
w ktorych nie byl on uzywany [802]. Do tych wynikéw nalezy podej$¢ ostroznie — nie wykazano
takiej zaleznos$ci w pozostatych grupach wiekowych.

Wskazania do interwencji chirurgicznej obejmuja: uposledzong funkcje nerki (<40%),
spadek udziatu procentowego nerki w oczyszczaniu o > 10% w kolejnych badaniach, uposledzenie
odptywu moczu z nerki po podaniu furosemidu, zwigkszony wymiar przednio-tylny miedniczki
nerkowej oraz wodonercze w stopniu III 1 IV zgodnie z definicjg Towarzystwa Urologii Ptodowej

[593].
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Uznanymi zaletami konwencjonalnej laparoskopii w poréwnaniu z operacja metoda otwartg jest
krotszy czas hospitalizacji, lepszy efekt kosmetyczny, mniejsze nasilenie bolu pooperacyjnego i
szybsze wyzdrowienie [803, 804]. Metaanaliza przeprowadzona u dzieci w ostatnim czasie
wykazata, ze pieloplastyka metodg laparoskopowsg byla zwigzana ze skroconym czasem pobytu w
szpitalu 1 zmniejszong czgstoscig powiktan oraz z wydtuzonym czasem operacji, w pordwnaniu do
operacji przeprowadzonej metoda otwartg. Obie techniki miaty jednakowe wskazniki powodzenia
[805]. Pieloplastyka metoda laparoskopowa moze by¢ takze wykorzystywana do reoperacji, zalety
sa doktadnie takie same jak w przypadku pierwszej operacji [806]. Pieloplastyka laparoskopowa
z wykorzystaniem chirurgii robotycznej posiada identyczne zalety jak konwencjonalna
laparoskopia, a dodatkowo umozliwia wigkszy zakres ruchdéw narzedzi, lepsza widocznos$e,
tatwiejsze szycie 1 ergonomig, ale koszty sa wyzsze [807, 808]. Przeprowadzone w ostatnim czasie
porownanie obu metod wykazato podobne wyniki pooperacyjne, jedynie czas operacji z uzyciem
robota byl dluzszy [809]. Wydaje si¢, ze procedury wykonywane metodami matoinwazyjnymi nie
przynosza wyraznych korzysci w populacji bardzo malych dzieci, ale aktualne dane sa

niewystarczajace, aby okresli¢ granice wieku dla stosowania tej techniki.

3.13.3.4 Moczowdod olbrzymi

Opcje leczenia wtornych moczowodoéw olbrzymich oméwiono w rozdziale 3.14.3.

3.13.3.4.1 Leczenie zachowawcze
Jesli badanie funkcjonalne potwierdzi odpowiedni spltyw moczu z moczowoddw, leczenie
zachowawcze jest najlepsza opcja. Poczatkowo w pierwszym roku zycia, niskodawkowa
profilaktyka antybiotykowa jest zalecana jako prewencja zakazefn uktadu moczowego. Nie istnieja
zadne prospektywne badania randomizowane oceniajace korzysci z takiego postgpowania [810].
Przy wskaznikach spontanicznej remisji siegajacych nawet 85%,w przypadku pierwotnych
moczowodow olbrzymich leczenie chirurgiczne nie jest leczeniem z wyboru. Wyjatek stanowig
sytuacje, gdy moczowdd olbrzymi wspotistnieje z nawracajacymi zakazeniami uktadu moczowego,

pogorszeniem funkcji nerki oraz istotng przeszkoda [811].

3.13.3.4.2 Leczenie chirurgiczne
Leczenie chirurgiczne wskazane jest u dzieci, u ktorych wystepuja objawy lub w kolejnych
badaniach kontrolnych obserwuje si¢ spadek funkcji nerki oraz gdy narasta poszerzenie gérnych
drog moczowych [812]. Na podstawie danych z pis$miennictwa uwaza si¢, ze dzieci, u ktérych
srednica moczowodu wynosi > 10 - 15mm, cze$cie] wymagaja interwencji chirurgicznej [813].
Technika pierwotnego przeszczepienia moczowodu do pecherza moze by¢ zard6wno
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wewnatrzpgcherzowa, zewnatrzpecherzowa, jak 1 taczona. Podczas zabiegu konieczne jest
wyprostowanie moczowodu bez uszkodzenia jego unaczynienia. Zwezenie (plikacja) moczowodu
ma na celu poprawe sptywu moczu do pecherza. Moczowod powinien zosta¢ zwezony tak, aby
uzyska¢ $rednice umozliwiajaca jego przeszczepienie metoda przeciwodptywowa. Istnieje kilka
technik zwezania moczowodu, takich jak faldowanie lub zwezanie z wycieciem [814]. Niektore
osrodki wykonuja stentowanie metoda endoskopowa, ale brakuje jeszcze danych o odlegtych
wynikach takiego postepowania, jak i prospektywnych randomizowanych badaniach, ktére
potwierdzityby ich wyniki. Przeglad systematyczny ocenit odsetek powodzenia tej metody [815].
Wykazano, ze leczenie ndoskopowe polegajace na zatozeniu stentu, poszerzaniu zwezenia za
pomoca balonu oraz nacigcie mogg by¢ opcja terapeutyczng dla pacjentow > 1 roku zycia. Jedna
trzecia pacjentow leczonych w ten sposob wymagata jednak leczenia chirurgicznego. Brakuje
jeszcze odleglych wynikow dotyczacych tej metody postepowania. Z tego wzgledu Panel

Ekspertow nie moze zaleci¢ takiego postepowania jako rutynowego.

3.13.4 Whnioski
Zastosowanie rutynowej ultrasonografii perinatalnej spowodowato wzrost wykrywalnosci
poszerzenia gornych drog moczowych powstalej w wyniku przeszkody na poziomie potaczenia
miedniczkowo-moczowodowego oraz moczowodowo-pecherzowego. Skrupulatna 1 regularnie
powtarzana ocena w okresie postnatalnym jest obowigzkowa, aby zidentyfikowaé pacjentow z
istotng przeszkoda, ktorzy zagrozeni sg pogorszeniem czynnos$ci nerek, a tym samym wymagaja
interwencji chirurgicznej. Metody leczenia chirurgicznego sa odpowiednio wystandaryzowane i

pozwalaja uzyska¢ dobre wyniki kliniczne.

3.13.5 Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia dzieci 7 przeszkodq na
poziomie polgczenia miedniczkowo-moczowodowego oraz moczowodowo-

pecherzowego

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)

Obecnie wigkszos$¢ nerek zmienionych wodonerczowo jest diagnozowana |2

podczas USG prenatalnego wykonywanego rutynowo.

Przeszkoda na poziomie potgczenia miedniczkowo-moczowodowego jest 1

najczestsza przyczyng wodonercza (40%).

U dzieci z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem przeglad piSmiennictwa |1b
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nie zakonczyl si¢ ustaleniem jednoznacznych korzysci lub szkod

zwigzanych ze stosowaniem ciggtej profilaktyki antybiotykowe;.

Zwigkszone ryzyko rozwoju zakazen uktadu moczowego u dzieci

z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem stwierdzono w grupach
niemowlat: nieobrzezanych (LE: 1a), z wysokim stopniem wodonercza
(LE: 2) oraz z poszerzeniem zaréwno uktadu zbiorczego nerki jak i

moczowodu (LE: 1b)

Zalecenia

Poziom
dowod
u (LE)

Sila

oceny

W diagnostyce postnatalnej do monitorowania pacjenta nalezy uzywac
nastepujacych narzedzi diagnostycznych: badan ultrasonograficznych,
scyntygrafii dynamicznej, a w niektorych przypadkach cystouretrografii

mikcyjnej.

2

Silna

W populacji dzieci z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem zaleca si¢
stosowanie ciaglej profilaktyki antybiotykowej w grupach zwigkszonego
ryzyka: u nieobrzezanych niemowlat, dzieci z wysokim stopniem
wodonercza oraz dzieci z poszerzeniem zaro6wno uktadu zbiorczego nerki

jak 1 moczowodu.

Staba

Decyzja o interwencji chirurgicznej powinna zosta¢ podjeta na podstawie
nasilania si¢ zmian w gornych drogach moczowych 1 uposledzenia

czynnosci nerek.

Staba

Decyzja o interwencji chirurgicznej powinna zosta¢ podjeta w przypadku:

obecnosci przeszkody uposledzajacej udzial nerki w oczyszczaniu lub
uposledzonego udziatu procentowego nerki w oczyszczaniu w kolejnych
badaniach, zwigkszania si¢ wymiaru przednio-tylnego w badaniu
ultrasonograficznym oraz wodonercza IV stopnia zgodnie z definicja

Towarzystwa Urologii Plodowe;.

Staba

Pieloplastyka wskazana jest w przypadku przeszkody na poziomie
polaczenia miedniczkowo-moczowodowego lub wykazania w seryjnych
badaniach obrazowych znacznego uposledzenia lub postepujacej utraty

funkcji nerki.

Staba
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Leczenie chirurgiczne w przypadku pierwotnych moczowodéw olbrzymich | 2 Silna

nie powinno by¢ standardem postepowania, poniewaz odsetek

spontanicznych remisji wynosi az 85%.

3.14 Odplyw pecherzowo—moczowodowy
Brak odpowiednio zaprojektowanych prospektywnych, randomizowanych badan kontrolnych
dotyczacych  odpltywu pecherzowo-moczowodowego ogranicza mozliwosci  stworzenia
odpowiednich zalecen dotyczacych leczenia tego =zaburzenia. Informacje dostgpne W
pismiennictwie sa ograniczone, a poziom dowodéw niski. Wigkszos¢ badan to analizy
retrospektywne, ktore zawierajg niejednorodne grupy pacjentdéw i slabg stratyfikacje jakoSci.
Istnieje wysokie ryzyko zaprezentowania blednych wynikéw z powodu taczenia réznego typu
analiz. Z tego powodu opracowanie zalecen opartych na dowodach wysokiej jakosci w przypadku
odplywow pecherzowo-moczowodowych nie jest mozliwe. Wobec braku jednoznacznych badan,
po zapoznaniu si¢ z aktualnym pi$miennictwem, autorzy opracowali rekomendacje, bazujac na

konsensusie Panelu Ekspertow.

Celem tych wytycznych jest przedstawienie praktycznego podejscia do leczenia odptywow
pecherzowo-moczowodowych, ktore jest oparte na analizach ryzyka oraz wskazaniach do
diagnostyki i leczenia inwazyjnego. Chociaz podjeto probe podsumowania mozliwych przebiegdéw
choroby, nie udato si¢ jeszcze uzyska¢ konsensusu. Panel podziela stanowisko, ze stworzenie
prostych 1 praktycznych wytycznych postepowania w przypadku odplywu pecherzowo-

moczowodowego nie oddatoby jego ztozonej natury [816].

3.14.1 Epidemiologia, etiologia, patofizjologia

Odptyw pecherzowo-moczowodowy to anatomiczne i/lub funkcjonalne zaburzenie zwigzane z
potencjalnie powaznymi konsekwencjami, takimi jak blizny nerkowe, nadci$nienie tetnicze i
niewydolno$¢ nerek. Pacjenci z odptywem pecherzowo-moczowodowym prezentujg szerokg skale
ciezkosci choroby, aczkolwiek wielu sposrod nich nie rozwinie blizn nerkowych i prawdopodobnie
nie bedzie potrzebowac zadnej interwencji [817]. Odptyw pegcherzowo-moczowodowy jest bardzo
powszechng patologia urologiczng u dzieci, jego czgstos¢ wynosi prawie 1%.

Najwazniejszym celem leczenia odptywu pecherzowo-moczowodowego jest ochrona
funkcji nerek poprzez zminimalizowanie ryzyka odmiedniczkowego zapalenia nerek. Okreslajac i
analizujgc czynniki ryzyka indywidualnie dla kazdego pacjenta (sg to: wiek, pte¢, stopien odplywu,

obecno$¢ dysfunkcji dolnych drég moczowych, nieprawidtowosci anatomiczne oraz stan nerki)
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mozliwym jest okreslenie grupy pacjentow z potencjalnym ryzykiem wystgpienia zakazen drog
moczowych czy blizn nerkowych. Istnieja kontrowersje przy wyborze optymalnego postgpowania
w przypadku odpltywu pgcherzowo-moczowodowego, ktore w szczegolnosci dotycza wyboru metod
diagnostycznych, typu leczenia (zachowawcze, endoskopowe lub chirurgiczne) oraz czasu leczenia.

Wiele dzieci nie prezentuje objawoéw zakazenia uktadu moczowego. Inwazyjne procedury
diagnostyczne wykonywane sag W przypadku obecnosci objawow klinicznych, faktyczna czgstosé
wystepowania odplywu pecherzowo-moczowodowego jest nieznana - U dzieci bez objawow jest
szacowana na 0.4 — 1.8% [818]. Wsrdod niemowlat, u ktéorych prenatalnic w badaniu
ultrasonograficznym stwierdzono wodonercze, czesto$¢ wystepowania odptywu pecherzowo-
moczowodowego oceniona w badaniu przesiewowym wyniosta 16.2% (7 - 35%) [819]. Czestosé
wystepowania odptywu pecherzowo-moczowodowego U rodzenstwa chorych dzieci wynosita
27.7% (3 - 51%), natomiast u potomstwa rodzicow z odptywem pecherzowo-moczowodowym
odptyw wystepowat czgséciej —w 35.7% (21.2 - 61.4%) [819].

Odptyw pecherzowo-moczowodowy wykryty u rodzenstwa podczas badan przesiewowych
jest zwigzany z nizszym stopniem [718] i wczesniejszym ustgpieniem [820]. Nalezy jednak
pamigta¢, ze w przypadku odpltywu pgcherzowo-moczowodowego u rodzenstwa po zakazeniu
uktadu moczowego, stopien odplywu jest zazwyczaj wysoki, tak samo jak ryzyko wystapienia
nefropatii refluksowej. Dotyczy to szczegélnie przypadkow, w ktéorych rodzenstwo jest pflci
meskiej, a stopien odptywu u pacjenta byt wysoki [821].

Czestos¢ wystgpowania odptywu pecherzowo-moczowodowego jest o wiele wyzsza wsrod
dzieci z zakazeniami uktadu moczowego (30 — 50%, w zaleznos$ci od wieku). Zakazenia uktadu
moczowego sa bardziej powszechne u dziewczynek niz U chtopcdw, co jest zwigzane z roznicami
anatomicznymi. Wsrod wszystkich dzieci z zakazeniami uktadu moczowego, odptyw pecherzowo-
moczowodowy czgséciej wystepuje u chtopcow niz u dziewczynek (29% vs 14%). Takze chiopcy
maja tendencje do wyzszego stopnia odptywu w mtodszym wieku, pomimo iz odptyw czgsciej
ustepuje samoistnie [822 - 825].

Istnieje jasna zalezno$¢ miedzy wystepowaniem dysfunkcji dolnych drég moczowych a
odptywem pecherzowo-moczowodowym [826]. Dysfunkcja dolnych drog moczowych oznacza
obecno$¢ objawow ze strony dolnych drog moczowych takich jak: uczucie parcia, parcie z
popuszczaniem moczu, staby strumien moczu, nietrzymanie moczu, czestos¢ wystgpowania
zakazen uktadu moczowego, dysfunkcje wypehienia i/lub oprozniania pecherza moczowego oraz
ewentualnie wspottowarzyszace problemy z jelitami [826]. W kilku badaniach potwierdzono
wystepowanie odplywu pecherzowo-moczowodowego u dzieci z dysfunkcja dolnych drog
moczowych na poziomie 40 — 60% [827]. W szwedzkiej publikacji dotyczacej odptywu u 34%
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badanych dzieci wystepowata dysfunkcja dolnych drog moczowych; u 9% stwierdzono izolowang
nadreaktywnos¢ pecherza moczowego a u 24% nieprawidtowy przeptyw cewkowy [828].

Spontaniczne ustgpienie odptywu pecherzowo-moczowodowego zalezy od wieku, w ktérym
wystapit odpltyw, pici, stopnia odptywu, lateralizacji, przebiegu klinicznego i budowy anatomicznej
drég moczowych [820]. Szybsze ustgpienie zaburzenia jest bardziej prawdopodobne u pacjentow, u
ktorych odptyw zostat zdiagnozowany przed ukonczeniem 12 miesigca zycia, z niskim stopniem
odptywu (1-3), bez objawdw prenatalnego wodonercza lub u pacjentow, ktorych rodzenstwo
choruje. Wrodzony odptyw pecherzowo-moczowodowy wysokiego stopnia ustgpuje W znacznym
stopniu w pierwszych latach zycia. W Kilku badaniach skandynawskich peine ustgpienie wysokiego
stopnia odptywu odnotowano u > 25% pacjentow — procent ustapienia jest wyzszy niz W przypadku
odptywu wykrytego po okresie niemowlecym [828 — 830].

Obecnos¢ nieprawidtowosci w  korze nerki, dysfunkcji pecherza moczowego i
nawracajacych zakazen uktadu moczowego z goraczka sg negatywnymi czynnikami predykcyjnymi
ustgpienia odptywu [831 - 833].

Odptyw pecherzowo moczowodowy z poszerzeniem droég moczowych zwigksza ryzyko
wystapienia odmiedniczkowego zapalenia nerek i tworzenia si¢ blizn nerkowych. Nieleczone
nawracajace zakazenia uktadu moczowego moga mie¢ negatywny wplyw na rozwdj i stan kliniczny
dziecka. Wystepowanie blizn nerkowych jest potwierdzone u 10 - 40% dzieci z objawowym
odptywem pecherzowo-moczowodowym, co moze wynika¢ albo z wrodzonej dysplazji i/lub z
uszkodzen nabytych po przebytym zakazeniu. Moga one mie¢ negatywny wptyw na somatyczny i
ogolny rozwdj pacjenta [834 - 836].

Wyzsze stopnie odplywu pecherzowo-moczowodowego laczy si¢ z wyzszym
prawdopodobienstwem obecnosci blizn nerkowych. Czgstos¢ wystgpowania blizn rdézni si¢ W
zalezno$ci od grupy pacjentow. U pacjentow z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem blizny
nerkowe wystepuja u 10% [837 - 842], podczas gdy u pacjentow z dysfunkcja dolnych drog
moczowych ich czestos¢ moze wzrosng¢é do 30% [605, 835, 843]. Blizny nerkowe mogg
niekorzystnie wptywa¢ na wzrost i funkcje nerek, obustronnie wystepujace blizny nerkowe
zwickszaja ryzyko niewydolnos$ci nerek. Nefropatia refluksowa moze by¢ glowna przyczyng
nadci$nienia tetniczego u dzieci. Badania kontrolne wykazaty, ze 10 - 20% dzieci z nefropatia
refluksowa rozwinie nadcisnienie tetnicze lub niewydolno$¢ nerek w koncowym stadium choroby

[844].
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3.14.2 Ocena diagnostyczna

Celem badan diagnostycznych jest ogdlna ocena stanu zdrowia i rozwoju dziecka, stanu nerek,
ocena obecno$ci zakazen ukltadu moczowego, odptywu pecherzowo-moczowodowego i funkcji
dolnych drég moczowych. Podstawowa diagnostyka powinna obejmowac szczegdétowo opracowang
histori¢ choroby (w tym wywiad rodzinny i badanie przesiewowe w kierunku dysfunkcji dolnych
drég moczowych), badanie przedmiotowe z pomiarem cisnienia krwi, badanie ogélne moczu (z
oceng biatkomoczu), posiew moczu, poziom Kkreatyniny w surowicy u pacjentow z obustronnie
wystepujacymi nieprawidtowosciami w migzszu nerek.

Standardowym badaniem obrazujgcym nerki i pecherz jest badanie USG, cystouretrografia
mikcyjna i renoscyntygrafia. Badaniem podstawowym w diagnostyce odptywu pegcherzowo-
moczowodowego jest cystouretrografia mikcyjna, zwtaszcza w poczatkowej fazie diagnostycznej.
Badanie to zapewnia szczegdétowa ocen¢ anatomiczng drég moczowych i umozliwia klasyfikacje
odptywu pecherzowo-moczowodowego [845]. W 1985 roku Migdzynarodowe Stowarzyszenie
Badan nad Refluksem wprowadzito jednolity system klasyfikacji [846, 847] (Tabela 2), ktory taczy
dwie wczesniejsze klasyfikacje 1 opiera si¢ na stopniu wstecznego napetniania i poszerzenie
moczowodu, miedniczki nerkowej i kielichow, ktore widoczne sa w cystouretrografii mikcyjnej
[847]. Badania scyntygraficzne wykonywane w celu wykrycia odptywu pecherzowo-
moczowodowego charakteryzuja si¢ mniejsza ekspozycja na promieniowanie jonizujace niz
cystouretrografia mikcyjna, ale przedstawione szczegoély anatomiczne sa mniej precyzyjne [848].
Ostatnie badania na temat alternatywnych metod obrazowania dowodza, ze dobre wyniki mozna
uzyska¢ w badaniu USG wykonywanego podczas mikcji i rezonansu magnetycznego z
cystouretrografig mikcyjng [849 - 851]. Ultrasonografia z podawanym dopecherzowo kontrastem
okazala si¢ by¢ czulg metoda diagnostyczna, a jej wyniki sg porownywalne z CUM przy unikni¢ciu
ekspozycji na promieniowanie jonizujace [459, 852]. Pomimo wszystkich obaw zwigzanych ze
szkodliwoscig promieniowania jonizujacego i inwazyjnego charakteru badania, konwencjonalna
cystouretrografia mikcyjna nadal pozostaje zlotym standardem - pozwala na lepsze okreslenie
stopnia odptywu pecherzowo-moczowodowego (w pojedynczej lub w zdwojonej nerce), oceng

pecherza moczowego i cewki moczowe;.
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Tabela 2: System Kklasyfikacji odplywéw pecherzowo-moczowodowych na podstawie

cystografii mikcyjnej, wedlug Miedzynarodowego Komitetu badan nad Refluksem [853]

Stopien 1 Refluks nie dociera do miedniczki nerkowej; rézny stopnien poszerzenia

moczowodu

Stopien 2 | Refluks osigga miedniczke nerkowsa; brak poszerzenia systemu gromadzenia;

prawidlowe skepienie kielichow

Stopien 3 | Lagodne lub umiarkowane poszerzenie moczowodu, z lub bez zataman;
umiarkowane poszerzenie systemu gromadzenia; normalne lub minimalnie

zdeformowane sklepienia kielichow

Stopien 4 | Umiarkowane poszerzenie moczowodu z lub bez zataman; umiarkowane
poszerzenie systemu gromadzenia; wygladzone sklepienia kielichow, ale

uwypuklenia brodawek nadal widoczne

Stopien 5 | Poszerzenie i zalamanie si¢ / krgty przebieg moczowodu, znaczne poszerzenie
systemu zbiorczego; uwypuklenia brodawkowe nie s3 juz widoczne;

intraparenchymalny refluks

Kwas dimerkaptobursztynowy (DMSA) jest najlepszym znacznikiem wykorzystywanym do
wizualizacji kory nerek i oceny funkcji obu nerek. Kwas dimerkaptobursztynowy jest wchianiany w
kanaliku blizszym nerki i jest dobrym wskaznikiem funkcji migzszu nerek. W obszarach ostrego
zapalenia lub blizn, wychwyt DMSA jest staby i pojawia si¢ jako zimne plamy. Dlatego jest on
wykorzystywany do wykrywania i monitorowania blizn nerkowych. Scyntygrafia DMSA wykonana
w momencie diagnozy stuzy poréwnaniu funkcji nerek w kolejnych badaniach [854]. Scyntygrafia
DMSA moze by¢ rowniez stosowana jako narzedzie diagnostyczne podczas podejrzenia epizoddéw
ostrego odmiedniczkowego zapalenia nerek [855]. Dzieci, u ktorych scyntygrafia DMSA jest
prawidlowa podczas aktywnego zakazenia drog moczowych, majg niskie ryzyko uszkodzenia nerek
[855, 856].

Badania wideourodynamiczne sg istotnym narzedziem diagnostycznym u pacjentdw, u
ktérych podejrzewany jest odplyw wtorny zwigzany z rozszczepem kregostupa lub u chlopcow, u
ktorych cystouretrografia mikcyjna sugeruje obecnos¢ zastawek cewki tylnej. W przypadku
obecno$ci 0bjawow ze strony dolnych drog moczowych diagnostyka i obserwacja moga by¢ oparte
na badaniach nieinwazyjnych (np. dzienniczkach mikcji, badaniach USG 1lub przeplywie
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cewkowym) [826]. Cystoskopia ma ograniczong role w ocenie odptywu, z wyjatkiem potwierdzenia
obecnos$ci przeszkody podpecherzowej lub anomalii potozenia uj$¢ moczowodoéw, ktére moga

wptywac na sposob leczenia.

3.14.2.1 Niemowleta 7 prenatalnie zdiagnozowanym wodonerczem
Badanie USG nerek i pecherza moczowego jest pierwszym narze¢dziem diagnostycznym u dzieci z
prenatalnie rozpoznanym wodonerczem. Jest to badanie nieinwazyjne, ktore dostarcza
wiarygodnych informacji dotyczacych struktury, wielkosci, grubosci kory nerek oraz ocenia
poszerzenie uktadu kielichowo — miedniczkowego [857, 858].

Po urodzeniu wykonanie badania USG powinno by¢ op6znione do czasu ukonczenia przez
pacjenta pierwszego tygodnia zycia, co zwigzane jest z obecnos$cia w tym okresie fizjologicznego
skagpomoczu. Istotnym jest, aby oceni¢ zarowno pecherz moczowy, jak i nerki oraz stopien
poszerzenia uktadu Kkielichowo-miedniczkowego przy pelnym i pustym pecherzu. Moze to
dostarczy¢ istotnych informacji dotyczacych obecnosci odptywu pgcherzowo-moczowodowego.
Grubos¢ Sciany pecherza moczowego i1 jego ksztalt moze by¢ posrednim objawem  dysfunkcji
dolnych drog moczowych i odptywu. Brak wodonercza w postnatalnym badaniu USG wyklucza
obecnos¢ znacznych przeszkod, jednak nie wyklucza odptywow pgcherzowo-moczowodowych .

Monitorowanie stanu drog moczowych przy pomocy badan ultrasonograficznych pozwala
unikng¢ niepotrzebnych badan inwazyjnych 1 napromieniowania. Pierwsze dwa badania
ultrasonograficzne wykonane w ciggu pierwszego do drugiego miesigca zycia sa bardzo wazne dla
okreslenia obecnosci lub braku patologii nerek. U niemowlat w przypadku uzyskania dwoéch
kolejnych prawidtowych badan, odptyw pecherzowo-moczowodowy jest rzadkoscig i jezeli obecny,
to raczej mamy do czynienia z odptywem niskiego stopnia [837, 859]. Stopien wodonercza nie jest
wiarygodnym  wskaznikiem oObecnos$ci odptywu  pecherzowo-moczowodowego, chociaz
nieprawidtowosci kory sa bardziej powszechne w wysokim stopniu wodonercza [819]. Obecnos¢
nieprawidtowosci kory nerkowej w badaniu ultrasonograficznym ($cienczenie, nieregularnose,
podwyzszona echogeniczno$¢) sugerujg wykonanie cystouretrografii mikcyjnej do diagnostyki
odptywu [819]. Kwas dimerkaptobursztynowy zapewnia bardziej wiarygodne i ilo§ciowe pomiary
stopnia nieprawidtowosci kory, ktore pierwotnie wykryte byty w badaniu USG.

Wykorzystanie cystouretrografii mikcyjnej jest zalecane u pacjentow, u ktérych w badaniu
USG stwierdzono obustronne wodonercze wysokiego stopnia, zdwojenie nerek z wodonerczem,
ureterocoele, poszerzenie moczowodu oraz nieprawidtowosci pecherza moczowego, poniewaz

prawdopodobienstwo obecnosci odplywoéw jest znacznie wyzsze. We wszystkich innych
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przypadkach stosowanie cystouretrografii mikcyjnej do wykrywania odptywu jest opcjonalne [819,
839, 860 - 862].

Jezeli u niemowlat, u ktérych zdiagnozowano prenatalnie wodonercze, wystgpi objawowe
zakazenie uktadu moczowego, nalezy rozwazy¢ rozszerzenie diagnostyki o badanie cystografii
mikcyjnej [861]. Pacjenci z ciezka, utrzymujgca si¢ lub post¢pujacg postacig wodonercza wymagaja
dalszej diagnostyki, ktora pozwoli wykluczy¢ obecnos¢ przeszkody.

3.14.2.2 Rodzenstwo | potomstwo pacjentow z odplywem pecherzowo-
moczowodowym
Wykonanie badan przesiewowych w kierunku odptywu u bezobjawowego rodzenstwa i potomstwa
pacjenta ze zdiagnozowanym odplywem pecherzowo-moczowodowym jest kontrowersyjne.
Niektorzy autorzy uwazaja, ze wezesna identyfikacja odptywu u dzieci moze zapobiega¢ epizodom
zakazenia ukladu moczowego, a tym samym bliznom nerkowym. Inni uwazajg, ze badania
przesiewowe przeprowadzane w grupie bezobjawowych pacjentow moga doprowadzi¢ do
nadmiernego leczenia Kklinicznie nieistotnych przypadkow. W populacjach w ktorych
przeprowadzono badania przesiewowe, czgsto$¢  wystgpowania odplywu  pecherzowo-
moczowodowego wyniosta 27.4% u rodzenstwa i 35.7% u potomstwa pacjenta z odptywem [853].
Nieprawidtowosci kory nerkowej wystapity u 19.3% populacji (11 - 54%), z czego u 27.8%
stwierdzono uszkodzenia nerek. U bezobjawowego rodzenstwa, stopien uszkodzenia nerek wyniost
14.4% (0 - 100%). Chociaz wczesne badania przesiewowe, a tym samym szybsza diagnoza i
leczenie, wydajg si¢ by¢ bardziej skutecznym sposobem zapobiegania uszkodzeniu nerek [819, 821,
863, 864], wobec braku dowodoéw nie moga byé zalecanym postgpowaniem. Brak
randomizowanych kontrolowanych badan przeprowadzonych na pacjentach po badaniach

przesiewowych sprawia, ze wytyczne postgpowania sg trudne do ustalenia.

3.14.2.3 Zalecenia dotyczgce wykonywania badan przesiewowych w kierunku

odplywu pecherzowo-moczowodowego

Zalecenia Sila oceny

Poinformuj rodzicéw dzieci z odptywem pecherzowo-moczowodowym, ze u Silna
jego rodzenstwa i potomstwa ryzyko wystapienia odptywu jest wyzsze niz

populacyjne

Uzyj badania USG nerek jako badania przesiewowego dla rodzenstwa. Silna
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Wykonaj cystouretrografi¢ mikcyjng w przypadku potwierdzonych blizn Staba

nerkowych lub zakazenia uktadu moczowego w wywiadzie.

Nie wykonuj badania przesiewowego u starszych dzieci z zakonczonym | Staba

treningiem czystosciowym.

Drzieci z zakazeniem drog moczowych z gorgczkg

Rutynowe zalecenie wykonania cystouretrografii mikcyjnej w ciggu dwoch pierwszych lat zycia, po
udowodnionym zakazeniu uktadu moczowego z goraczka, jest najbezpieczniejszym podejsciem.
Dzieci z zakazeniem ukladu moczowego z gorgczka i nieprawidtowym wynikiem badania USG
moga mie¢ wigksze ryzyko rozwoju blizn nerkowych i wszystkie powinny by¢ diagnozowane w
kierunku odptywu pecherzowo-moczowodowego [462]. Jezeli odptyw zostanie rozpoznany, dalsza
ocena obejmuje wykonanie renoscyntygrafii z uzyciem kwasu dimerkaptobursztynowego (DMSA).

Alternatywnym postgpowaniem, zalecanym w niektorych publikacjach naukowych, jest
wykonanie jako pierwszego badania diagnostycznego - scyntygrafii DMSA. Badanie to powinno
by¢ wykonane W krotkim czasie od zakazenia uktadu moczowego z goraczka, co pozwala
potwierdzi¢ odmiedniczkowe zapalenie nerek i wowczas zalecana jest cystouretrografia mikcyjna.
Scyntygrafia nerek z uzyciem DMSA bez nastgpujacej cystouretrografii mikcyjnej moze nie
wychwyci¢ odptywow pecherzowo-moczowodowych w 5 - 27% przypadkach, ale to przeoczenie
wydaje si¢ by¢ malo znaczace. Jednakze scyntygrafia nerek z uzyciem DMSA bez nastgpujacej
cystouretrografii mikcyjnej pozwala unikna¢ niepotrzebnego napromieniowania u > 50% pacjentow
[452, 865 - 867].

3.14.2.4 Dzieci 7 objawami z dolnych drég moczowych i edplywem pecherzowo-
moczowodowym
Wykrycie dysfunkcji dolnych drég moczowych jest niezbgdne podczas leczenia dzieci z odptywem
pecherzowo-moczowodowym. Sugeruje si¢, ze odpltyw z towarzyszaca dysfunkcjg dolnych drég
moczowych ustepuje szybciej po korekcji zaburzen dolnych drég moczowych oraz ze pacjenci z
dysfunkcja dolnych drog moczowych maja wigksze ryzyko rozwoju zakazen uktadu moczowego |
blizn nerkowych [825, 868]. Kazdy pacjent z odptywem pgcherzowo-moczowodowym powinien
by¢ zbadany w kierunku dysfunkcji dolnych drog moczowych. Jezeli wystepuja objawy sugerujace
dysfunkcj¢ dolnych drog moczowych (np. parcia naglace, moczenie, zaparcia lub wstrzymywanie

mikcji) wywiad, badanie przedmiotowe pacjenta, dzienniczki mikcji, badanie przeptywu
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cewkowego z zaleganiem moczu po mikcji bedg potrzebne do postawienia pelnej diagnozy
dysfunkcji dolnych drég moczowych.

Dzieci, ktore opanowaly juz trening czystosciowy, u ktorych potwierdzono zaréwno odpyw
pecherzowo-moczowodowy jak i dysfunkcje dolnych drogmoczowych, sg bardziej narazone na
wystepowanie nawrotowych ZUM niz dzieci z samym odptywem [490].

W dysfunkcji dolnych drog moczowych czesto odptyw pgcherzowo-moczowodowy jest
niskiego stopnia, a badanie USG jest prawidtowe. Nie ma wowczas wskazan do wykonywania
cystouretrografii mikcyjnej u kazdego pacjenta. Obecnos¢ zakazen uktadu moczowego z gorgczka
wymaga starannie zaplanowanej diagnostyki. Wspotwystepowanie dysfunkcji dolnych drog
moczowych i odptywu pecherzowo-moczowodowego sugeruje przeprowadzenie badania, ktore
diagnozuje obie jednostki chorobowe, jak na przyktad badanie wideourodynamiczne. Kazdy pacjent
z dysfunkcja dolnych drég moczowych i historig zakazen uktadu moczowego z goraczka powinien
mie¢ wykonane badanie wideourodynamiczne, jezeli jest ono dostepne. Ponadto kazde dziecko, u
ktorego standardowa terapia dysfunkcji dolnych drog moczowych nie przynosi rezultatu, nalezy
podda¢ badaniu urodynamicznemu. Na tym etapie, polaczenie badania urodynamicznego z

cystouretrografig mikcyjng jest wysoce zalecane.

3.14.3 Postepowanie
Istniejg dwa gléwne sposoby leczenia odptywu pecherzowo-moczowodowego: zachowawcze

(niechirurgiczne) i chirurgiczne.

3.14.3.1 Leczenie zachowawcze

Celem leczenia zachowawczego jest zapobieganie zakazeniom uktadu moczowego z gorgczka.

Opiera si¢ ona na zrozumieniu, ze:

e Odpltyw pecherzowo-moczowodowy ustgpuje samoistnie, zwlaszcza u miodych pacjentéow z
niskim stopniem odptywu: u prawie 80% pacjentow w przypadku odptywow I i II stopnia oraz u
30-50% pacjentow w stopniach Il do V w okresie obserwacji obejmujgcym cztery do pigciu lat.

e Samoistne ustgpienie odptywu jest niskie dla odptywu obustronnego w wysokim stopniu [869].

e Odplyw pecherzowo-moczowodowy nie uszkadza migzszu nerki, gdy pacjenci sa wolni od
infekcji 1 majg prawidlowa funkcje dolnych drég moczowych.

e Brakuje dowodéw, ze mate blizny nerkowe mogg powodowaé nadci$nienie tetnicze,
niewydolnos$¢ nerek lub problemy w czasie cigzy. Jest to mozliwe tylko w przypadku ciezkich

obustronnie wystepujacych uszkodzen nerek.
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e Leczenie zachowawcze obejmuje obserwacje pacjenta, Stosowanie przerywanej lub ciaglej
profilaktyki antybiotykowej oraz rehabilitacje pecherza moczowego u pacjentoéw z dysfunkcijg
dolnych drég moczowych [605, 868, 870 - 872].

e Obrzezanie we wczesnym dziecinstwie moze by¢ traktowane jako cz¢$¢ leczenia
zachowawczego, poniewaz przyczynia si¢ do spadku ryzyka zakazenia uktadu moczowego u
dzieci [873].

3.14.3.1.1 Kontrola
Regularne badania kontrolne obejmujgce wykonanie badan obrazowych (np. cystouretrografii
mikcyjnej, cystografii nuklearnej lub scyntygrafii DMSA) to cze$¢ postepowania zachowawczego.
Stuzg one monitorowaniu objawdéw i ich ustgpowania oraz ocenie Stanu nerek. Nalezy rozwazy¢
leczenie chirurgiczne we wszystkich przypadkach zakazen uktadu moczowego z goraczka, ktore

wystepuja mimo stosowanej profilaktyki..

3.14.3.1.2 Ciagta profilaktyka antybiotykowa
Odptyw pecherzowo-moczowodowy zwigksza ryzyko zakazen drog moczowych 1 wystgpienia
blizn nerkowych, zwlaszcza w polaczeniu z dysfunkcja dolnych dréog moczowych. W wielu
badaniach prospektywnych oceniano role ciagtej profilaktyki antybiotykowej w zapobieganiu
nawracajgcym zakazeniom uktadu moczowego i powstawaniu blizn nerkowych.

Jasnym jest, ze profilaktyka antybiotykowa moze nie by¢ potrzebna u kazdego pacjenta z
odptywem pecherzowo-moczowodowym [874 - 876]. Badania pokazuja, ze korzy$¢ z ciaglej
profilaktyki antybiotykowej jest Zadna lub minimalna u pacjentdéw z niskim stopniem odptywu.
Ciagla profilaktyka antybiotykowa jest przydatna u pacjentow z III i IV stopniem odptywu w
zapobieganiu nawracajacym infekcjom, ale jej stosowanie w zapobieganiu uszkodzeniu nerek nie
jest udowodnione. Dzieci po opanowaniu treningu czysto§ciowego oraz dzieci z dysfunkcja dolnych
drég moczowych korzystaja w najwigkszym stopniu ze stosowania cigglej profilaktyKi
antybiotykowej [876 - 881]. RIVUR byto najwigkszym randomizowanym, kontrolowanym placebo,
wieloosrodkowym badaniem z podwojnie $lepg proba, w ktérym wzigto udziat 607 dzieci w wieku
2 - 72 miesiecy z I - IV stopniem odptywu. Wykazato, ze profilaktyka zmniejszyta ryzyko
nawracajacych zakazen drog moczowych u 50% pacjentow, ale nie wplyneta na obecnos¢ blizn
nerkowych i ich konsekwencje (nadci$nienie tetnicze i niewydolno$¢ nerek), a wszystko to odbyto
si¢ kosztem wzrastajacej opornosci na antybiotyki. Korzysci z profilaktyki byly nieznaczne u
pacjentow z III lub IV stopniem odptywu 1 w przypadku braku dysfunkcji dolnych drog moczowych
[882 - 885]. Dodatkowa ocena danych z badania RIVUR pozwolita okresli¢ grug¢ pacjentow, dla
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ktorych taka profilaktyka jest zalecana — sg to nieobrzezani chlopcy, pacjenci z obecnos$cia
dysfunkcji jelit i pecherza moczowego oraz pacjenci z odptywem wysokiego stopnia [886].

Wybor pacjentéw, ktorzy nie potrzebuja ciaglej profilaktyki antybiotykowej moze by¢
trudny 1 ryzykowny. Bezpieczng metoda byloby stosowanie cigglej profilaktyki antybiotykowej w
wiekszosci przypadkow. Na podejmowanie decyzji moze mie¢ wptyw obecnos$¢ czynnikow ryzyka
zakazen drog moczowych, takich jak: mlody wiek, wysoki stopien odptywu, stopien opanowania
treningu czystosciowego/objawy ze strony dolnych drég moczowych, pte¢ zenska i stan napletka.
Chociaz pi$miennictwo nie dostarcza zadnych wiarygodnych informacji na temat czasu stosowania
ciggtej profilaktyki antybiotykowej u pacjentow z odplywem pecherzowo-moczowodowym,
stosowanie jej obejmowaloby dzieci, ktore nie opanowatly jeszcze treningu czystosciowego oraz z
dysfunkcja dolnych drog moczowych. Ciagla profilaktyka antybiotykowa jest obowigzkowa u
pacjentow z dysfunkcja dolnych drég moczowych i1 odplywem. Aktywny nadzoér nad zakazeniami
drég moczowych jest potrzebny po przerwaniu ciaglej profilaktyki antybiotykowej. Badania
kontrolne i decyzje dotyczace leczenia chirurgicznego lub zaprzestania stosowania ciaglej
profilaktyki antybiotykowej moga rowniez zaleze¢ od osobistych preferencji, stanowiska pacjentow
1 opiekunoéw. Zdecydowanie zaleca si¢, aby wady 1 zalety kazdego postgpowania szczegdétowo

omoéwic z rodzing pacjenta.

3.14.3.2 Leczenie chirurgiczne
Leczenie chirurgiczne obejmuje endoskopowsa iniekcje srodkow wypelniajacych lub operacje

przeszczepienia moczowodow.

3.14.3.2.1 Podmoczowodowe podanie srodkow wypetniajgcych

Wraz z dostgpnoscig substancji ulegajacych biodegradacji, endoskopowe podmoczowodowe
wstrzyknigcie $rodkéw wypehiajacych stalo si¢ doskonalg alternatywa dla dlugoterminowe;
profilaktyki antybiotykowej jak i otwartej interwencji chirurgicznej w leczeniu odptywu
pecherzowo-moczowodowego u dzieci. Przy uzyciu cystoskopii materiat wypeltniajacy podaje si¢
pod $rédscienng czes¢ moczowodu, podsluzéwkowo. Srodek wypehiajacy unosi ujécie i dystalng
czes¢ moczowodu. W rezultacie $wiatto moczowodu ulega zwezeniu, co zapobiega odptywowi
jednoczes$nie pozwalajac na swobodny sptyw moczu.

W ciaggu ostatnich dwudziestu lat stosowano kilka $rodkow wypehiajacych:
politetrafluoroetylen (PTFE lub Teflon), kolagen, autologiczny tluszcz, polidimethylsiloksan,
silikon, chondrocyty, roztwor dextranomeru/kwasu hialuronowego (Deflux, Dexell), a w ostatnim

czasie hydrozelowy kopolimer poilakrylanu i polialkoholu (Vantris) [887, 888].
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Chociaz najlepsze wyniki uzyskano przy zastosowaniu PTFE [889] z uwagi na migracje

jego czastek, zwigzek ten nie zostal zatwierdzony do stosowania u dzieci [890]. Mimo, ze wszystkie
substancje sa biokompatybilne, podawanie kolagenu i chondrocytow nie dato dobrych wynikow.
Deflux zostal zatwierdzony w Stanach Zjednoczonych przez FDA do leczenia odptywu
pecherzowo-moczowodowego u dzieci w 2001 roku. Wstepne badania kliniczne wykazaty, ze ten
srodek jest bardzo skuteczny [891]. Jednak w czasie dtugotrwatej obserwacji badania kontrolne
wykazaly wysoki wskaznik nawrotow, ktory moze sigga¢ do 20% w okresie dwoch lat [876]. W
metaanalizie [892] przeprowadzonej na grupie 5527 pacjentéw dotyczacej 8101 nerek, stopien
ustgpienia odpltywu po jednym zabiegu wyniost 78.5% dla | i II stopnia odptywu, 72% dla III
stopnia, 63% dla IV i 51% dla V stopnia. Jezeli pierwsze podanie bylo nieskuteczne - wskaznik
powodzenia po drugim podaniu wynosit 68%, a po trzecim 34%. Lacznie wskaznik uzyskania
poprawy z zastosowaniem jednego lub wigkszej ilosci podan wyniost 85%. Wskaznik powodzenia
byt znacznie nizszy w przypadku podawania preparatu do zdwojonego UKM (50%) w poréwnaniu
z pojedynczym (73%) oraz w przypadku pecherza neurogennego (62%) w poréwnaniu z pecherzem
o prawidtowej funkcji (74%).
Powiklanie w postaci przeszkody na poziomie przej$cia moczowodowo-pecherzowego moze by¢
stwierdzone w odlegltych badaniach kontrolnych. Pacjenci z wysokim stopniem odptywu i
poszerzonymi moczowodami sg bardziej narazeni na obecno$¢ pozno wystepujacej przeszkody.
Czgsciej jest to obserwowane po zastosowaniu hydrozelowego kopolimeru poilakrylanu i
polialkoholu [893 — 895].

Kliniczne potwierdzenie skutecznosci leczenia przeciwodptywowego metoda endoskopowa
jest obecnie utrudnione przez brak odpowiednich badan metodologicznych. W ostatnich
randomizowanych badaniach poréwnujacych trzy rodzaje leczenia: a) iniekcje endoskopowe; b)
profilaktyke antybiotykowa; c¢) nadzor bez profilaktyki antybiotykowej u 203 dzieci w wieku od 1
do 2 roku zycia z III/IV stopniem odptywu, leczenie endoskopowe dato najwyzszy odsetek
wyleczen, ktory wynidst 71% w porownaniu do 39% i 47% dla pozostalych rodzajow leczenia w
obserwacji dwuletniej. Czestos¢ nawrotoéw po dwoch latach od leczenia endoskopowego wyniosta
20%. Wystepowanie zakazen uktadu moczowego z goraczka i obecno$¢ nowych blizn nerkowych
byty najwyzsze w grupie obserwowanej i wyniosty odpowiednio 57% i 11%. Odsetek tworzenia si¢
nowych blizn byt wyzszy w przypadku iniekcji endoskopowej (7%) w poréwnaniu z antybiotykami

(0%) [896]. W celu potwierdzenia tych ustalen konieczne sg dtuzsze badania.
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3.14.3.2.2 Otwarte techniki chirurgiczne
Do chirurgicznego leczenia odptywow pecherzowo-moczowodowych zostaly opracowane
zroznicowane techniki, zarowno wewnatrz- jak i zewngtrzpecherzowe. Pomimo zalet i wad
charakterystycznych dla kazdej z nich, ich wspdlnym celem jest wydluzenie $rod$ciennej czesci
moczowodu przez jego pods$luzéwkowe osadzenie. Wszystkie techniki okreslane sa jako
bezpieczne. Prawdopodobienstwo powiktan jest niskie, a odsetek powodzen wysoki (92 - 98%)
[897].

Najbardziej popularng otwartg metodg leczenia jest reimplantacja opisywana przez Cohena.
Gtowny problemem dotyczacy tej procedury to trudno$¢ w endoskopowym dostepnie do ujs¢
moczowodow u dzieci w starszym wieku. Alternatywne metody leczenia to reimplantacja
moczowodu powyzej (metoda Politano-Leadbetter) i ponizej pierwotnego uj$cia do pecherza
moczowego (metoda Glenn-Anderson). Procedura zewnatrzpecherzowa (metoda Lich-Gregoir)
wymaga wykonana cystoskopii przed operacja, co stuzy ocenie blony §luzowej pecherza oraz
ocenie pozycji i konfiguracji uj$¢ moczowodowych. Jednoczasowe przeszczepienie obu
moczowodow moze by¢ rozwazane przy wykorzystaniu metod wewnatrzpecherzowych, ale takie
postgpowanie przy uzyciu metody zewnatrzpecherzowej niesie za soba zwickszone ryzyko
przejsciowego zatrzymania moczu [898]. WSszystkie procedury chirurgiczne stuzace leczeniu

odplywu pecherzowo-moczowodowego charakteryzuje wysoki, podobny stopien powodzenia.

3.14.3.2.3 Laparoskopia i zabiegi wykonywane przy uzyciu robota
chirurgicznego

Dotychczas zaprezentowano znacza ilo$¢ przypadkoéw przezotrzewnowych, zapgcherzowych |
wewnetrzpecherzowych  przeszczepien moczowodow wykonanych przy uzyciu technik
endoskopowych. Rézne operacje odplywow pecherzowo-moczowodowych wykonane byty przy
uzyciu robota chirurgicznego, ale dojscie zapecherzowe jest najpowszechniej stosowane. Chociaz
poczatkowe sprawozdania wykazaty pordéwnywalne wyniki do ich odpowiednikéw metodg otwartg
to ostatnio przeprowadzona metaanaliza wynikow leczenia odptywow przy uzyciu robota (RALUR
— Robotic-Assisted Laparoscopic Reimplantation) wykazata wyzszos¢ technik otwartych. Czas
trwania zabiegu, koszty i powiklania pooperacyjne wymagajace reoperacji byly wyzsze w
przypadku RALUR, ale bol pooperacyjny i dtugo$¢ hospitalizacji krotsze [899 — 902].

Zarowno metody laparoskopowe jak i operacje wykonywane przy uzyciu robota
chirurgicznego sa bardziej inwazyjne niz metody endoskopowe. Ich zalety nad otwartym zabiegiem

chirurgicznym sg wcigz dyskutowane. W zwiazku z tym, metoda laparoskopowa nie moze byc¢
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rekomendowana jako rutynowa procedura. Moze by¢ stosowana jako jest alternatywna propozycja

leczenia w osrodkach, ktére posiadaja odpowiednie do§wiadczenie [873, 903 - 911].

3.14.4 Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia odplywu pecherzowo-

moczowodowego u dzieci

Podsumowanie

Brakuje dowodow, ze korekcja przetrwatego niskiego stopnia odptywu (stopien I — I11),

przebiegajacego bez objawow i z prawidtowym obrazem nerek przyniesie znaczng korzys¢.

Klasyczne podejscie obejmujace poczatkowo leczenie zachowawcze, a nastepnie chirurgiczne
w przypadku infekcji drég moczowych lub tworzenia nowych blizn nerkowych potrzebuje

wzmocnienia, poniewaz leczenie powinno by¢ dopasowane do réoznych grup ryzyka.

Leczenie chirurgiczne powinno by¢ rozwazane u pacjentow z przetrwalym odptywem
pecherzowo-moczowodowym wysokiego stopnia (stopien IV/V). Nie ma konsensusu
dotyczacego czasu i rodzaju chirurgicznego leczenia. Wyniki leczenia chirurgicznego
wykonanego metoda otwartg sg lepsze niz endoskopowego dla wysokiego stopnia odpltywow.
Satysfakcjonujace wyniki po zastosowaniu endoskopowego ostrzyknigcia uj$é moczowodow

moga by¢ osiagniete u pacjentéw z niskim stopniem odptywu.

Wybor leczenia zalezy od obecnosci blizn nerkowych, przebiegu klinicznego, stopnia odptywu,
funkcji nerki po stronie odptywu, wystgpowania odptywu w obu nerkach, funkcji pecherza,
towarzyszacych wad uktadu moczowego, wieku, podejscia rodzicow. Zakazenia uktadu
moczowego z goraczka, wysoki stopien odptywu, obustronne wystepowanie odptywu
pecherzowo-moczowodowego i nieprawidtowosci w korze nerki sa czynnikami ryzyka dla
ewentualnego uszkodzenia nerki. Obecnos¢ dysfunkcji dolnych drog moczowych jest

dodatkowym czynnikiem ryzyka powstawania nowych blizn nerkowych.

Zalecenia Sila oceny

Poczatkowo stosuj przewlekla profilaktyke antybiotykowa u wszystkich Staba
pacjentow zdiagnozowanych w ciggu pierwszego roku zycia, bez wzgledu

na stopien odptywu lub obecnos¢ blizn w nerce.

Proponuj dozylne leczenie antybiotykiem w przypadku infekcji z goragczka. | Silna

Proponuj chirurgiczne lub endoskopowe leczenie u pacjentow z czegstymi Staba
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infekcjami.

Proponuj otwarte leczenie chirurgiczne pacjentom z utrzymujacym si¢ Silna
wysokim stopniem odptywu, a endoskopowe - dla nizszych stopni odptywu.
Poczatkowo lecz zachowawczo wszystkie dzieci w wieku od 1 do 5 roku Silna
zycia.
Proponuj chirurgiczne leczenie dzieciom powyzej 1 roku zycia, ktére Staba
prezentuja wysoki stopien odptywu i nieprawidtowosci migzszu nerki.
Proponuj obserwacje bez profilaktyki antybiotykowej dzieciom z niskim Silna
stopniem odptywu i bez objawdw z drog moczowych.
Zapewnij szczegdtowa diagnostyke dolnych drég moczowych u wszystkich | Silna
pacjentdw, a szczegolnie u dzieci po opanowaniu treningu czystosci. Jezeli
zostanie zdiagnozowana dysfunkcja dolnych drég moczowych - poczatkowe
leczenie to zawsze leczenie dysfunkcji dolnych dréog moczowych.
Proponuj leczenie chirurgiczne w przypadkach, w ktorych rodzice preferuja | Silna
je w stosunku do leczenia zachowawczego.
Wybierz najbardziej odpowiednia opcje postepowania, ktora bedzie oparta | Staba
na:

e obecnosci blizn nerkowych

e klinicznym przebiegu choroby

e stopniu odptywu

e funkcji nerki z odptywem

e obecnosci odptywu w drugiej nerce

e funkcji pecherza moczowego

e obecnosci wad uktadu moczowego

e wieku i plci

e wypelnianiu zalecen terapeutycznych

e podejsciu rodzicow
W celu oceny czynnikéw ryzyka 1 postgpowania patrz Tabela 3.
U pacjentow z wysokim ryzykiem, u ktérych juz stwierdzono uszkodzenie Silna

nerek, potrzeba bardziej agresywnego, wielospecjalistycznego podejscia.
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Tabela 3: Postepowanie w zaleznos$ci od grupy ryzyka.

Grupa ryzyka | Aktualny stan Poczatkowe leczenie Uwagi Post¢powanie
Wysoka Objawowi pacjenci | Poczatkowe leczenie | Wigksze Bardziej
ptci meskiej lub to zawsze leczenie prawdopodobie |agresywne

zenskiej, po dysfunkcji dolnych | fistwo wczesnej |postepowanie w
opanowaniu treningu | drég moczowych - interwencji przypadku
czystosciowego z ciggta profilaktyczna zakazen uktadu
wysokim stopniem antybiotykoterapia; moczowego i
odplywu (IV-V), interwencje moga by¢ dysfunkcji
nieprawidlowosci w  |rozwazane w dolnych drog
nerkach, dysfunkcja |przypadkach moczowych;
dolnych drog przeloméw powtdrna petna
moczowych infekcyjnych lub ocena po 6
przetrwatego odptywu miesigcach

Wysoka Objawowi pacjenci  Interwencja do Leczenie Pooperacyjna
ptci meskiej lub rozwazenia chirurgiczne cystouretrografi
zenskiej, po metodg otwartg a mikcyjna
opanowaniu treningu daje lepsze tylko w
czystosciowego z rezultaty niz wybranych
wysokim stopniem zabieg przypadkach;
odpltywu (IV-V), endoskopowy  powtorna pelna
nieprawidlowosci w ocena stanu
nerkach, bez nerki po okresie
dysfunkcji dolnych pokwitania
drég moczowych

Umiarkowana |Objawowi pacjenci  |Przewlekta Spontaniczne | Kontrola
ptci meskiej lub profilaktyczna ustgpienie zakazen uktadu
zenskiej, przed antybiotykoterapia czesciej u moczowego/obe
opanowaniem jest poczatkowym chtopcow cnosci
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treningu
czystosciowego z

wysokim stopniem

leczeniem.
Interwencje mogg by¢

rozwazane w

wodonercza;
powtorna petna

ocena po 12-24

odptywu, przypadkach miesigcach
nieprawidlowosci w | przetomow
nerkach infekcyjnych lub
przetrwatego odptywu

Umiarkowana |Bezobjawowi Przewlekta Kontrola
pacjenci (z profilaktyczna zakazen uktadu
prenatalnie antybiotykoterapia moczowego/obe
zdiagnozowanym jest poczatkowym cnosci
wodonerczem lub leczeniem. wodonercza;
odptyw pecherzowo- |Interwencje moga by¢ powtdrna petna
moczowodowy u rozwazane w ocena po 12-24
rodzenstwa) z przypadkach miesigcach
wysokim stopniem przeloméw
odptywu, infekcyjnych lub
nieprawidlowosci w | przetrwatego odptywu
nerkach

Umiarkowana |Objawowi pacjenci | Poczatkowe leczenie |W przypadku | Kontrola
ptci meskiej lub to zawsze leczenie nieustepujacej |zakazen uktadu
zenskiej, po dysfunkcji dolnych | pomimo moczowego i
opanowaniu treningu |drog moczowych - uroterapii kontrola
czystosciowego z ciggta profilaktyczna |dysfunkcji dysfunkcji
wysokim stopniem antybiotykoterapia; | dolnych drog dolnych drég
odptywu, bez interwencje moga by¢ 'moczowych, moczowych
nieprawidlowosci w  |rozwazane w interwencja oraz stanu
nerkach, dysfunkcja |przypadkach powinna by¢ nerki; powtorna
dolnych drog przelomow rozwazona. petna ocena po
moczowych infekcyjnych lub Wybdr metody | skutecznej

przetrwalego odptywu | leczenia jest uroterapii
kontrowersyjny
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Umiarkowana

Objawowi pacjenci
ptci meskiej lub
zenskiej, po
opanowaniu treningu
czystosciowego z
niskim stopniem
odptywu, bez
nieprawidtowosci w

Wybor leczenia jest
kontrowersyjny.
Endoskopowe
leczenie moze by¢
opcja. Leczenie
dysfunkcji dolnych
drég moczowych
powinno by¢

Kontrola
zakazen uktadu
moczowego i
kontrola
dysfunkcji
dolnych drog
moczowych
oraz stanu

nerkach, dysfunkcja | zastosowane jezeli nerki; powtorna
dolnych drég dysfunkcja jest petna ocena po
moczowych obecna  |obecna okresie
lub nie pokwitania
Umiarkowana | Wszyscy objawowi | Poczatkowe leczenie Kontrola
pacjenci, bez to zawsze leczenie zakazen uktadu
nieprawidtowosci w | dysfunkcji dolnych moczowego i
nerkach, z niskim drég moczowych - kontrola
stopniem odptywu, mozna wykorzystac dysfunkcji
dysfunkcja dolnych | ciagla profilaktyczna dolnych drog
drog moczowych antybiotykoterapie moczowych
Niska Wszyscy objawowi | Bez leczenia lub Jezelinie jest | Kontrola
pacjenci, bez przewlekta stosowane zakazen uktadu
nieprawidlowosci w | profilaktyka leczenie, moczowego
nerkach, z niskim antybiotykowa rodzice powinni
stopniem odptywu, by¢
bez dysfunkcji poinformowani
dolnych drog o ryzyku
moczowych infekcji
Niska Wszyscy objawowi | Bez leczenia lub Jezeli nie jest | Kontrola
pacjenci, bez przewlekta stosowane zakazen uktadu
nieprawidlowosci w | profilaktyka leczenie, moczowego
nerkach, z niskim antybiotykowa u rodzice powinni
stopniem odplywu niemowlat by¢
poinformowani
o ryzyku
infekcji

BT — przetom; CAP — przewlekia profilaktyka antybiotykowa; LUTD — dysfunkcja dolnych drog
moczowych; PNH — prenatalna diagnoza wodonercza; UTI — zakazenie uktadu moczowego; VCUG

- cystouretrografia mikcyjna
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3.15 Kamica ukladu moczowego

3.15.1 Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
W praktyce urologa dziecigcego kamica moczowa u dzieci jest waznym problemem klinicznym. Ze
wzgledu na nawracajacy charakter choroby nalezy przede wszystkim wykry¢ podstawowe
nieprawidlowos$ci metaboliczne, co pozwoli na dobranie odpowiedniej terapii. Uzyskanie stanu
catkowitego wyleczenia, bez tworzenia si¢ nowych zlogow jest sprawa najwazniejsza, ale w

niektorych okoliczno$ciach nie bedzie to mozliwe (np. oksaloza lub nefrokalcynoza).

Kamica pgcherza moczowego jest nadal powszechna w mniej rozwini¢tych obszarach $wiata.
Zwykle sg to kamienie zbudowane z moczanu amonu oraz kwasu moczowego, co uzaleznione jest
od czynnikow zywieniowych [912]. Pacjenci po augmentacji pecherza stanowia kolejng istotng

grupe zagrozong kamicg pecherza moczowego, z ryzykiem siegajacym 15% [913].

Czestos¢ wystgpowania i charakterystyka kamieni u dzieci réznig si¢ znacznie w zalezno$ci od
regionu geograficznego $wiata. Chociaz kamica moczowa uwazana jest za chorobe stosunkowo
rzadka, w niektorych krajach jest dos¢ powszechna. Kamica ukltadu moczowego u dzieci ma
charakter endemiczny w Turcji, Pakistanie oraz w niektorych panstwach potudniowoazjatyckich,
afrykanskich oraz potudniowoamerykanskich. Tymczasem ostatnie badania epidemiologiczne
wykazaly, ze czgsto$¢ wystepowania kamieni moczowych u dzieci wzrasta rowniez w $wiecie
zachodnim [914 - 916]. Dotyczy to zwlaszcza dziewczat, rasy bialej, Afroamerykandéw 1 dzieci
starszych [917]. Ponad 70% kamieni u dzieci zawiera szczawiany wapnia, natomiast kamienie

infekcyjne wystepuja czesciej u dzieci mtodszych [918].

3.15.2 Klasyfikacja
Tworzenie si¢ kamieni moczowych jest wynikiem zloZzonego procesu obejmujacego czynniki

metaboliczne, anatomiczne oraz obecnos¢ infekcji.

3.15.2.1 Kamienie wapniowe
Kamienie wapniowe s3 zazwyczaj zbudowane ze szczawianu wapnia lub fosforanu wapnia. Wysoki
poziom nasycenia wapniem (hiperkalciuria) 1 szczawianem (hiperoksaluria) lub obnizone st¢zenie
inhibitorow krystalizacji, takich jak cytrynian (hypocytraturia) lub magnez (hipomagnezemia) sg
glownymi przyczynami formowania si¢ kamieni zbudowanych ze szczawianu wapnia. Wyzsze

poziomy nasycenia szczawianem wapnia 3cza si¢ z wigkszg iloscia ztogow [919].
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Hiperkalciuria: jest definiowana jako wydalanie wapnia z moczem przekraczajagce 4 mg/kg
mc./dobe (0,1 mmol/kg/dobg) u dziecka o masie ciala <60 kg. U niemowlat miodszych niz 3
miesigce za gorng granice prawidlowego wydalania wapnia uwaza si¢ 5 mg/kg mc./dobe (0,125
mmol/kg mc./dobg¢) [920].

Hiperkalciuri¢ mozna sklasyfikowa¢ jako idiopatyczng Ilub wtorng. Hiperkalciuria
idiopatyczna jest rozpoznawana, gdy badania kliniczne, laboratoryjne i radiologiczne nie s3 w
stanie okresli¢ przyczyny prowadzacej do hiperkalcemii. Poziom wapnia w moczu moze zwigkszac¢
si¢ u pacjentow z wysokim spozyciem chlorku sodu. Wtérna hiperkalciuria wystepuje, gdy znany
proces powoduje nadmierne wydalanie wapnia z moczem. W hiperkalciurii wtérnej wysoki poziom
wapnia w surowicy (hiperkalcemia) moze by¢ spowodowany zwigkszong resorpcja kosci
(nadczynnos¢ przytarczyc, nadczynno$¢ tarczycy, unieruchomienie, kwasica, choroba przerzutowa)

lub nadmiernym wchtanianiem wapnia w przewodzie pokarmowym (hiperwitaminoza D) [921].

Dobrym testem przesiewowym na wystepowanie hiperkalciurii jest porOwnanie poziomu wapnia w
moczu do kreatyniny. Prawidtowy stosunek wapnia do kreatyniny u dzieci jest nizszy niz 0.2. Jezeli
obliczony wspolczynnik jest wyzszy niz 0.2, wskazane jest powtdrzenie testu. Noworodki i
niemowleta wydalaja wigcej wapnia 1 mniej kreatyniny niz starsze dzieci [920, 921]. Jezeli badanie
kontrolne jest prawidlowe, wykonywanie dodatkowych badan w kierunku hiperkalciurii nie jest

konieczne.

Jezeli wskaznik ten pozostaje podwyzszony nalezy wykona¢ dobowa zbiérke moczu 1 oznaczy¢
wydalanie wapnia z moczem.

24-godzinny test wydalania wapnia to standardowe kryterium rozpoznania hiperkalciurii.
Jezeli wydalanie wapnia wynosi wiecej niz 4 mg/kg mc./dobg (0,1 mmol/kg mc./dobg), potwierdza
si¢ rozpoznanie hiperkalciurii 1 uzasadniona jest dalsza diagnostyka: ocena stezenia
wodoroweglanéw w surowicy, kreatyniny, fosfatazy alkalicznej, wapnia, fosforu, magnezu, pH 1
hormonéw przytarczyc. Nalezy zmierzy¢ pH $wiezo wydalonego moczu [920 - 922]. Oprocz
wapnia, 24-godzinna analiza moczu powinna rowniez obejmowa¢ wydalanie fosforu, sodu,
magnezu, kwasu moczowego, cytryniandw 1 szczawiandow.

Poczatkowe zalecenia to zwigkszenie przyjmowania plyndow 1 zwigkszenie diurezy.
Modyfikacja diety jest obowigzkowa czgscig skutecznej terapii. Dziecko powinno zostaé
skierowane do dietetyka, aby dokladnie oceni¢ dzienng dawke wapnia, biatka zwierzecego oraz
sodu. Zalecane jest dietetyczne ograniczenie ilosci sodu, a takze utrzymywanie spozycia wapnia
zgodnie z codziennymi potrzebami dziecka [923]. Mozna przeprowadzi¢ krotka probe diety o
niskiej zawarto$ci wapnia w celu ustalenia, czy egzogenne przyjmowanie wapnia i/lub zwigkszenie
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wchianiania wapnia przyczynia si¢ do wysokiego st¢zenia wapnia w moczu. Nalezy unikad
jakichkolwiek zalecen dotyczacych ograniczenia spozycia wapnia ponizej codziennych potrzeb
dziecka, gdyz niskie spozycie wapnia jest czynnikiem ryzyka powstawania kamieni [924] (LE: 3).
Hydrochlorotiazyd i1 inne leki moczopedne typu tiazydowego mozna stosowa¢ w leczeniu
idiopatycznej hiperkalciurii, zwlaszcza z utratag wapnia przez nerki, w poczatkowej dawce 0.5 - 1
mg/kg mc./dobe [925 - 928] (LE: 3). Podczas dlugotrwatego stosowania diuretykow tiazydowych,
po 3 miesigcach mozna zaobserwowa¢ zmniejszenie ich dziatania hipokalciurogennego oraz moze
wystapi¢ hipokaliemia, hipocytraturia, hiperurykemia i hipomagnezemia. W zwigzku z tym nalezy
kontrolowa¢ badania krwi z oznaczeniami poziomow tych zwigzkéw w surowicy w regularnych
odstepach. Terapia cytrynianowa jest przydatna wowczas, gdy poziom cytrynianu jest niski lub

hiperkalciuria utrzymuje si¢ pomimo zastosowania innych terapii [925, 929] (LE: 4).

Hiperoksaluria: Tylko 10 - 15% szczawiandw pochodzi z diety.

Przecigtne dziecko wydala mniej niz 50 mg (0.57mmol) szczawianow /1,73 m2/dobe [930 - 932],
natomiast niemowleta wydalaja cztery razy wigcej. Hiperoksaluria moze wynika¢ ze zwickszonej
podazy szczawianéw w diecie, ich nadmiernego wchianiania jelitowego (jak w zespole krotkiego

jelita) lub wrodzonego zaburzenia metabolizmu.

W rzadkich, pierwotnych hiperoksaluriach jeden z dwoch enzymow watrobowych, ktore odgrywaja
role w metabolizmie szczawianu, moze by¢ niewydolny. W wyniku osadzania si¢ szczawianu
wapnia w nerkach moze doj$¢ do niewydolnosci nerek skutkujacej odktadaniem si¢ szczawianu
wapnia w innych tkankach (oksaloza). Diagnoza jest stawiana jest na podstawie wynikow badan
laboratoryjnych $wiadczacych o cigzkiej hiperoksalurii oraz objawoéw klinicznych. Ostateczne
rozpoznanie wymaga biopsji watroby w celu oceny aktywnos$ci enzymow.

Inne postacie hiperoksalurii jak wspomniano wczesniej, mogg by¢ spowodowane nadmierng
absorpcja szczawiandw w przewleklych chorobach zapalnych jelit, zapaleniu trzustki 1 zespole
krotkiego jelita. Jednak u wigkszo$ci dzieci wystgpuje "lagodna" (idiopatyczna) hiperoksaluria, w
ktorej poziom szczawianow w moczu jest umiarkowanie podwyzszony. Leczenie hiperoksalurii
polega na wymuszeniu obfitej diurezy, ograniczeniu spozycia szczawiandw 1 regularnym
przyjmowaniu wapnia. Pirydoksyna moze by¢ uzyteczna w zmniejszaniu st¢Zenia szczawiandw w
moczu, szczegélnie w pierwotnej hiperoksalurii. Podawanie cytrynianu zwigksza aktywno$¢

inhibitorow krystalizacji w moczu [925, 933] (LE: 4).

Hipocytraturia: Cytrynian jest inhibitorem tworzenia si¢ kamieni moczowych. Cytrynian wigze

wapn bezposrednio, tym samym powstrzymujac wzrost i agregacje krysztatow szczawianu wapnia
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oraz fosforanu wapnia. Niski poziom cytrynianu w moczu moze by¢ istotng przyczyng powstawania
kamieni wapniowych. Hipocytrauri¢ u dorostych rozpoznajemy gdy wydalanie cytrynianu w moczu
wynosi ponizej 320 mg/dobe (1.5 mmol/dzien); t¢ warto$¢ nalezy dostosowaé dla dzieci w
zaleznosci od wielkosci ciata [934 - 936].

Hipocytraturia wystepuje zwykle bez jakichkolwiek wspotistniejagcych objawow lub
zaburzen metabolicznych. Moze réwniez towarzyszy¢ kwasicy metabolicznej, kwasicy dystalnych
nerkowych kanalikow lub biegunce.

Czynnikami S$rodowiskowymi obnizajgcymi poziom cytrynianu w moczu s3 wysokie
spozycie bialka i nadmierne spozycie soli. Wiele publikacji podkresla znaczenie hipocytraturii w
pediatrycznej kamicy wapniowej. Obecno$¢ hipocytraturii wynosi od 30% do 60% u dzieci z
kamicg wapniowa [935, 937]. Stosunek poziomu wapnia do cytryniandw w moczu byt wyzszy u

pacjentdw z nawracajacymi epizodami powstawania kamieni w drogach moczowych [934, 938].

Pomimo, iz istnieje niewiele badan potwierdzajacych skuteczno$¢ takiej terapii u dzieci, zalecane
jest przywrocenie normalnego poziomu cytrynianu. Hipocytraturia leczona jest cytrynianem potasu
w poczatkowej dawce 1 mEq/kg, podawanej w dwoch dawkach podzielonych [926] (LE: 3). Efekty
uboczne cytrynianu potasu pojawiaja si¢ bardzo rzadko i1 obejmuja zazwyczaj niespecyficzne
dolegliwosci zotadkowo-jelitowe. Cytrynian potasu powinien by¢ stosowany ostroznie w

hiperkaliemii i przewlektej niewydolnosci nerek.

3.15.2.2 Kamienie z kwasu moczowego
Kamienie z kwasu moczowego sg odpowiedzialne za 4 - 8% kamicy moczowej u dzieci. Kwas
moczowy jest koncowym produktem metabolizmu puryn. Hiperurykozuria (zwigkszone wydalanie
kwasu moczowego z moczem) to gtowna przyczyna powstawania kamieni z kwasu moczowego u
dzieci. Dzienne wydalanie kwasu moczowego wigksze niz 10 mg/kg mc./dobe (0.6 mmol/kg/dobe)
uwaza si¢ za hiperurykozurie [925].

Tworzenie si¢ kamieni z kwasu moczowego zalezy gtéwnie od kwasnego pH moczu.
Dysocjacja 1 rozpuszczalnos¢ kwasu moczowego sg silnie zmniejszone przy pH <5.8. Wraz ze
wzrostem pH, krysztaty kwasu moczowego staja si¢ bardziej rozpuszczalne 1 zmniejsza si¢ ryzyko
tworzenia kamieni.

W rodzinnej lub idiopatycznej formie hiperurykozurii, dzieci maja zwykle prawidtowy
poziom kwasu moczowego w surowicy. U innych dzieci hiperuryzokuria moze by¢ spowodowana
nadprodukcja kwasu moczowego w nastepstwie wrodzonych bledow metabolicznych, zaburzen
mieloproliferacyjnych lub innych przyczyn rozpadu komoérek. Hiperurykozuria moze by¢ rowniez
spowodowana wysokim spozyciem puryn i biatka. Chociaz hiperurykozuria jest czynnikiem ryzyka
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powstawania kamicy szczawianowo-wapniowej u dorostych, nie wydaje si¢ by¢ istotnym
czynnikiem ryzyka u dzieci. Kamienie z kwasu moczowego sa bezcieniowe - zwykte promienie
rentgenowskie ich nie wykazuja. Do ich diagnostyki obrazowej stosuje si¢ ultrasonografi¢ i spiralng
tomografi¢ komputerows.

Podstawg leczenia 1 zapobiegania kamieniom z kwasu moczowego jest alkalizacja moczu poprzez
zastosowanie preparatow cytrynianowych. Utrzymanie pH moczu w zakresie od 6 do 6.5 wystarcza,
aby zapobiec powstawaniu kamieni moczanowych [802]. W przypadku niepowodzenia takiego
postepowania, a takze w przypadku nawrotow kamieni lub choréb mieloproliferacyjnych, mozna
zastosowac allopurinol (10 mg/kg mc.). Lek ten moze powodowaé wiele reakcji niepozadanych
(wysypka, biegunka, eozynofilia) i powinien by¢ ostroznie stosowany u pacjentdw z przewlekla

niewydolno$cig nerek.

3.15.2.3 Kamienie cystynowe
Cystynuria to przyczyna powstawania kamieni cystynowych, ktore stanowig 2 - 6% wszystkich
kamieni moczowych u dzieci. Cystynuria jest niecatkowicie recesywnym autosomalnym
zaburzeniem charakteryzujacym si¢ niezdolno$cig kanalikoéw nerkowych do wchtonigcia czterech
podstawowych aminokwasow: cystyny, ornityny, lizyny i argininy.

Sposrad tych czterech aminokwaséw tylko cystyna ma slabg rozpuszczalno$¢ w moczu, tak
wiec w przypadku nadmiernego wydalania jej z moczem moga powstawac¢ kamienie cystynowe.
Rozpuszczalno$¢ cystyny zalezy od pH, przy czym precypitacja (wytragcanie si¢) cysteiny zaczyna
si¢ od poziomu pH < 7.0. Inne choroby metaboliczne, takie jak hiperkalciuria, hipocytraturia i
hiperurykozuria, moga towarzyszy¢ cystynurii, co prowadzi do powstawania kamieni o mieszanym
sktadzie. Kamienie cystynowe sa lekko potprzezroczyste dla promieni rentgenowskich i moga by¢
trudne do wizualizacji w standardowych badaniach radiologicznych. Sg rowniez twarde w strukurze
1 trudniejsze do kruszenia za pomoca pozaustrojowej litotrypsji falami uderzeniowymi (ESWL).
Pacjenci z kamieniami cystynowymi sa zazwyczaj diagnozowani kiedy ztogiosiagaja duze rozmiay,
charakteryzuja si¢ wysokimi wspolczynnikami tworzenia kamieni i1 cze$ciej] wymagaja leczenia
operacyjnego [939].

Leczenie kamicy cystynowe] ma na celu zmniejszenie poziomu cystyny w moczu i
zwigkszenie jej rozpuszczalnosci. Poczatkowe leczenie polega na utrzymaniu obfitej diurezy oraz
zastosowaniu §rodkow alkalizujacych, takich jak cytrynian potasu w celu utrzymania pH moczu
powyzej 7.0 (najlepiej powyzej 7.5). Jezeli takie leczenie okaze si¢ niewystarczajgce, mozna

zastosowa¢ alfamerkaptopropionyloglicyne lub  D-penicyloaming w celu zwigkszenia
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rozpuszczalno$ci cystyny 1 zmniejszenia poziomu cystyny w moczu, a tym samym zapobiec
tworzeniu si¢ kamieni. Skutki uboczne tych lekéw sa w wigkszo$ci tagodne 1 obejmuja dolegliwosci
zotadkowo-jelitowe (zmiany smaku i zapachu), goraczke, wysypke; czasem jednak moga
spowodowa¢ powazniejsze dzialania niepozadane, takie jak: zahamowanie czynnos$ci szpiku

kostnego, zespot nerczycowy i epidermolize [940] (LE: 4).

3.15.2.4 Kamienie infekcyjne (kamienie struwitowe)
Kamienie zwigzane z infekcjg stanowig niecate 5% kamieni moczowych u dzieci, jednak czestosé
wystepowania wzrasta o ponad 10% w mtodszym wieku [941] oraz w regionach nieendemicznych
[918, 942]. Za tworzenie takich kamieni odpowiedzialne sg bakterie zdolne do wytwarzania enzymu
ureazy (Proteus, Klebsiella, Pseudomonas).

Ureaza przeksztalca mocznik w amoniak i wodoroweglan, alkalizuje mocz i1 dalej
przeksztalca wodoroweglan w weglan. W srodowisku alkalicznym tworza sie potrojne fosforany, co
ostatecznie prowadzi do przesycenia $rodowiska fosforanem magnezowo-amonowym oraz
weglanem apatytu, co z kolei skutkuje powstawaniem ztogow.

Oproécz eliminacji bakterii, usunigcie kamieni jest niezbedne w procesie leczenia. W
obecnosci ztogéw objetych infekcja, leczenie antybiotykami nie bedzie skuteczne. Nalezy dotozy¢
wszelkich staran, aby zdiagnozowa¢ wrodzone problemy powodujace zastd] 1 infekcje drog
moczowych. Wrodzone anomalie uktadu moczowo-ptciowego predysponuja do powstawania takich

kamieni.

3.15.3 Ocena diagnostyczna
Wystepowanie kamicy moczowej wydaje si¢ by¢ zalezne od wieku. Takie objawy kliniczne jak bol
okolicy ledzwiowej 1 krwiomocz wystepuja czesciej u starszych dzieci. Niespecyficzne objawy (na
przyktad drazliwos¢, wymioty) sg powszechne u bardzo matych dzieci. Krwiomocz, zwykle
widoczny, wystepujacy z towarzyszacym bolem lub bez niego, u dzieci wystepuje rzadziej. Jednak
krwinkomocz moze by¢ jedynym wskaznikiem i1 czg$ciej zdarza si¢ u dzieci. W niektdrych
przypadkach zakazenie drog moczowych moze by¢ jedynym objawem wystepujace; kamicy 1

podczas diagnostyki radiologicznej uwidaczniany jest kamien [943, 944].

3.15.3.1 Badania obrazowe
Ultrasonografia powinna by¢ badaniem z wyboru podczas diagnostyki kamicy drég moczowych.
Jest bardzo skuteczng metoda identyfikacji kamieni w nerce. Wiele kamieni nieprzepuszczajacych
promieniowania rentgenowskiego mozna zidentyfikowa¢ za pomocg prostego przegladowego RTG

jamy brzusznej. Najbardziej czulym testem do identyfikacji kamieni w ukladzie moczowym
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(szczegblnie w przypadku kamieni moczowodowych) jest spiralna tomografia komputerowa bez
kontrastu. Jest bezpieczna i szybka, z 97% czulo$cia i 96% swoistoscig [945 - 947] (LE: 2).
Pomimo wysokiej doktadnos$ci diagnostycznej, ze wzgledu na potencjalne ryzyko promieniowania,
jej stosowanie powinno by¢ zarezerwowane dla przypadkéw, w ktorych badanie ultrasonograficzne
i/lub przegladowe zdjecie jamy brzusznej sg niewystarczajagce. Opracowano rowniez protokoty, w
ktorych wykorzystuje si¢ niska dawke promieniowania rentgenowskiego bez utraty jakosci obrazu
[948]. Dozylna pielografia jest rzadko stosowana u dzieci, ale moze by¢ konieczna celem okreslenia

anatomii uktadu kielichowo miedniczkowego przed operacja przezskorng lub otwarta.

3.15.3.2 Ocena metaboliczna
Ze wzgledu na czgste wystepowanie czynnikow predysponujacych do kamicy nerkowej u dzieci
oraz wysokg czestos¢ nawrotow, kazde dziecko ze ztogami w drogach moczowych powinno mie¢
wykonang pelng ocen¢ metaboliczng [912, 940, 949, 950]. Ograniczona ocena metaboliczna (24-
godzinne wydalanie wapnia, cytrynianOw oraz szczawianéw z niskg objetoscia moczu) pozwala

wykry¢ wiekszo$¢ istotnych zaburzenmetabolicznych [951].

Ocena metaboliczna obejmuje:

e wywiad rodzinny dotyczacy chor6b metabolicznych oraz nawykéw zywieniowych;

e analiz¢ sktadu kamieni (dalsza ocena metaboliczna moze by¢ modyfikowana w zalezno$ci
od rodzaju kamienia);

e oznaczenie poziomu elektrolitow, azotu mocznikowego we krwi (BUN), kreatyniny, wapnia,
fosforu, fosfatazy alkalicznej, kwasu moczowego, bialka catkowitego, weglanow, albumin i
parathormonu (jesli wystepuje hiperkalcemia);

e wykonanie badania ogdlnego moczu, posiewu moczu, oznaczenie wskaznika Ca/kreatynina;

e diagnostyka moczu, w tym dobowa zbiorka moczu z oznaczeniem poziomu wydalania
wapnia, fosforu, magnezu, szczawianu, cytrynianu, kwasu moczowego, biatka 1 wydalania
kreatyniny;

e 24-godzinna analiza wydalania cystyny, jesli podejrzewa si¢ cystynuri¢ (pozytywny test
nitroprusydku sodowego, stwierdzony kamien cystynowy, heksagonalne krysztaty cystyny

W moczu).

Rycina 10 przedstawia algorytm postgpowania w diagnostyce metabolicznej kamicy moczowej u

dzieci 1 sposob odpowiedniego zaplanowania leczenia.
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Rycina 10: Algorytm postepowania w diagnostyce metabolicznej kamicy moczowej u dzieci

Pacjent pediatryczny ze ztogami w uktadzie moczowym
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3.15.4 Postepowanie
Odpowiednie spozycie plyndéw i ograniczenie dziennego spozycia soli, poza wlasciwym dla typu
kamicy leczeniem medycznym, sa powszechnie zalecane. Wraz z postepem technologii sposoby
leczenia kamicy drog moczowych zmienily si¢ z otwartych metod chirurgicznych na techniki
endoskopowe, ktore sg mniej inwazyjne. Decyzja o rodzaju leczenia zalezy od ilosci, wielkosci,
umiejscowienia, sktadu kamieni i anatomii uktadu moczowego [950, 953, 954]. Wstepne
postgpowanie u dzieci z bezobjawowymi kamieniami matej wielkosci (< 4-5mm), ktére moga by¢
spontanicznie wydalone, to postawa wyczekujaca. Nie ma konsensusu ani co do wielkosci kamieni
w odniesieniu do wieku dziecka, ktore moga podlegac tylko obserwacji, ani co do czasu trwania tej
obserwacji. Literatura z zakresu urologii dorostych ujawnia korzys$ci z leczenia wspomagajacego
wydalanie ztogu (MET - medical expulsive therapy) przy uzyciu alfa-blokeréw. Chociaz ta metoda
u dzieci nie byla dokladnie zbadana, a zaprezentowane wyniki réznig si¢ miedzy sobag [955],
ostatnia metaanaliza trzech randomizowanych i dwoéch retrospektywnych badan pokazata, ze
leczenie za pomocg MET skutkuje zwigkszonymi szansami na spontaniczne wydalenie kamienia
poprzez moczow6d 1 obarczona jest matg czestoscig zdarzen niepozadanych [956]. Obecnie
wiekszos$¢ kamieni u dzieci mozna z tatwoscig kruszy¢ przy pomocy ESWL. Endoskopowg terapie
mozna zastosowa¢ zaréwno do kamieni moczowodowych jak i kamieni pecherza moczowego.
Roéwniez przezskorne usuwanie kamieni mozliwe jest w przypadku kamieni nerkowych u dzieci.
Tylko niewielka cze$¢ dzieci bedzie wymagaé otwartej operacji. Nalezy podja¢ wszelkie proby
calkowitego usuni¢cia kamieni, poniewaz pooperacyjne szczatkowe fragmenty wydalaja sig
spontanicznie tylko w 20 - 25% przypadkow [957, 958]. W przypadku uropatii zastoinowej
wspotistniejace;] z kamicg ukladu moczowego - leczenie uropatii 1 kamicy powinno by¢

jednoczasowe.

3.15.4.1 Litotrypsja falg uderzeniowq generowang pozaustrojowo (SWL)
Wiele doniesien potwierdza, ze SWL mozna wykonywaé u dzieci, u ktérych nie ma podejrzenia
przewlektej choroby nerek [959 - 966].

Srednia ilo$¢ fal uderzeniowych dla kazdego zabiegu wynosi okoto 1800 i 2000 (w razie
potrzeby do 4000), a $rednie ustawienia mocy zawieraja si¢ pomiedzy 14 kV a 21 kV. Zastosowanie
ultrasonografii i cyfrowej fluoroskopii znacznie zmniejszyto narazenie pacjenta na promieniowanie.
Dodatkowo wykazano, Zze w poréwnaniu z pacjentami dorostymi dzieci s3 narazone na znacznie
nizsze dawki promieniowania [953, 967, 968]. Dzigki postgpom z zakresu techniki oraz
farmakologii, obawy zwigzane ze znieczuleniem nie stanowig juz problemu, nawet w grupie

niemowlat. Znieczulenie powinno by¢ ogdlne lub skojarzone dla dzieci ponizej dziesigtego roku
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zycia, podczas gdy konwencjonalna sedacja dozylna lub analgezja kontrolowana przez pacjenta jest
opcja dla starszych dzieci, z ktérymi mozna swobodnie wspotpracowaé [969] (LE: 2b).

Skuteczno$¢ leczenia jest zalezna od rdznych czynnikéw. Bez wzgledu na lokalizacje, wraz
ze wzrostem wielkos$ci kamienia, skutecznos$¢ leczenia zmniejsza si¢, a potrzeba powtdrzenia terapii
wzrasta. Wspotczynniki catkowitego oczyszczenia z kamieni <1 cm, 1 - 2 cm, >2 cm 1 og0lnie
wynosity odpowiednio: 90%, 80%, 60% 1 80%. Wraz ze wzrostem rozmiaru kamienia wzrasta
zapotrzebowanie na dodatkowe sesje [953, 967, 968, 970 - 974].

Lokalizacja kamieni to istotny czynnik wptywajacy na powodzenie leczenia w rdznych
badaniach. Kamienie w miedniczkach nerek i gornej czesci moczowodu wydajg si¢ lepiej reagowac
na SWL. W przypadku tych lokalizacji wspodtczynnik skuteczno$ci usuwania kamieni wyniost
prawie 90%. Jednakze okazato si¢, ze SWL jest mniej skuteczng metoda w przypadku kamieni
polozonych w kielichach, a w szczegdlnosci w kielichach dolnych. W kilku badaniach okreslono
wspotczynnik skutecznosci terapii dla kamieni zlokalizowanych tylko w kielichach dolnych na 50%
do 62% [975 - 977].

Litotrypsja fala uderzeniowa moze by¢ réwniez stosowana w leczeniu kamicy
moczowodowej, jest to jednak bardziej specyficzny i kontrowersyjny problem. Wskazniki sukcesu
SWL sa nizsze dla kamieni potozonych w dolnej czeSci moczowodu. U dzieci moga wystapic
problemy techniczne zwigzane z lokalizacja i ogniskowaniem kamieni moczowodowych [976 —
979].

Rodzaj uzywanego aparatu ma duzy wptyw na wskazniki sukcesu i komplikacje. Aparaty
pierwszej generacji moga dostarcza¢ wiecej energii do wigkszej strefy ogniskowej, co powoduje
wigksza fragmentacje podczas pojedynczej terapii. Jednakze zwykle wymagane jest znieczulenie
ogolne ze wzgledu na duzy dyskomfort zwigzany z uzytkowaniem tego rodzaju aparatu. Aparaty
nastepnych generacji maja mniejsza stref¢ ogniskowa i1 dostarczaja mniej energii oraz maja
mniejsze ryzyko urazu ptucnego, jednak potrzebne moga by¢ dodatkowe zabiegi. WskazZnik sukcesu
jest wyzszy u mtodszych dzieci [972]..

Chociaz stentowanie moczowodu nie wplywa na usuwanie kamieni, ogodlny odsetek
powiktan jest wyzszy, a pobyt w szpitalu dluzszy u niestentowanych pacjentow [972, 974].
Stentowanie jest niezbedne w przypadku pojedynczych nerek poddawanych leczeniu SWL. Dzieci z
duzym obcigzeniem kamieniami sa obcigzone wysokim ryzykiem rozwoju Steinstrasse (drogi
kamiczej) oraz niedroznosci drog moczowych, dlatego nalezy je Scisle kontrolowa¢ pod katem
ryzyka dlugotrwalej niedroznosci drog moczowych po przebytym SWL. W przedtuzajacej sie
niedroznosci konieczne moze by¢ umieszczenie stentu po zabiegu SWL lub wykonanie nefrostomii

[940, 971].
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Wykazano réwniez, ze ilos¢ jednostek Hounsefielda (HU) kamienia w bezkontrastowej
tomografii jest czynnikiem predykcyjnym sukcesu metody SWL u dzieci. SWL okazat si¢ bardziej
skuteczny w kamieniach z HU ponizej 600 [958] i 1000 [980]. Dwa badania statystyczne (z
uzyciem nomogramu) ujawnily, ze ple¢ meska, miodszy wiek, mniejszy rozmiar kamienia,
pojedynczy kamien, wysoka lokalizacja 1 brak wczesniejszych interwencji sg korzystnymi
czynnikami predykcyjnymi dla leczenia dzieci metoda SWL [981, 982]. Przeprowadzone w
ostatnim czasie badanie poroOwnawcze wykazato, ze te dwa normogramy s3 niezaleznymi
czynnikami predykcyjnymi dla powodzenia leczenia SWL u dzieci [983]. Chociaz miniaturyzacja
sprzetu ogranicza popularnos¢ SWL w porownaniu z metodami endoskopowymi, a wyniki SWL i
RIRS s3 podobne, metoda SWL jest tansza i wigze si¢ z krotszym pobytem pacjenta w szpitalu
[984], mniejszg liczba kontroli pooperacyjnych oraz mniejszym zuzyciemlekow przeciwbolowych
[985]. Komplikacje wynikajace z metody SWL u dzieci sa zwykle przejsciowe. Najczesciej
spotykane to:

e kolka nerkowa;

e przejsciowe wodonercze;

e wybroczyny skoérne;

e ZUM;

e utworzenie Steinstrasse (drogi kamiczej);
® posocznica;

e rzadko krwioplucie.

Profilaktyka antybiotykowa nie jest zalecana u dzieci z jalowymi przedoperacyjnymi posiewami
moczu [986]. Nalezy dotozy¢ wszelkich staran aby posiew moczu przed wykonaniem zabiegu

SWL, ureteroskopii (URS) lub przezskornej nefrolitotomii (PCNL) byt jatlowy.

Ze wzgledu na mniejszy rozmiar sond i1 instrumentdw energia laserowa jest tatwiejsza w uzyciu w

przypadkach pediatrycznych [987 - 996].

3.15.4.2 Przezskorna nefrolitotomia (PCNL)
Litotrypsja fali uderzeniowej jest leczeniem z wyboru w wigkszo$ci kamieni nerkowych
u dzieci, jednakze w przypadku wigkszych i ztoZzonych kamieni nalezy wykonaé operacje nerek
metoda przezskorng. Przedoperacyjna ocena, wskazania i technika chirurgiczna sg podobne u dzieci
1 dorostych. W wigkszosci przypadkéw PCNL jest stosowany jako monoterapia, ale moze by¢

réwniez uzyty jako procedura pomocnicza dla innych terapii.
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Uzywanie instrumentow w rozmiarach przeznaczonych dla dorostych, w potaczeniu ze
zwigkszong liczbg dostgpow nerkowych i rozmiarem ptaszcza nefroskopu, wydaje si¢ zwigkszaé
utrate krwi. Rozwdj instrumentéw mniejszego kalibru oznacza, ze PCNL moze by¢ stosowany
takze w populacji pediatrycznej. U dzieci (szczegdlnie mniejszych) PCNL ma szereg zalet, takich
jak: mniejsze nacigcie skory, jednoetapowe rozszerzanie i umiejscowienie ptaszcza, dobry dostep
do pracy dla instrumentéw pediatrycznych, zmienna dtugo$¢ i nizszy koszt [986, 997, 998].

PCNL jest skuteczny i1 bezpieczny w monoterapii. Wskaznik pacjentow wolnych od ztogow
w najnowszej literaturze okresla si¢ na 86.9% do 98.5% po jednej sesji. Wyniki te wzrastajg wraz z
terapia wspomagajaca, taka jak second-look PCNL, SWL i1 URS. Nawet w pelnej kamicy
odlewowej u 89% pacjentéw osiagnieto sukces po pojedynczej sesji [990, 999 - 1003].

Najczesciej zglaszanymi powiklaniami PCNL u dzieci sg: krwawienie, goraczka
pooperacyjna, infekcja oraz przeciek moczu. Krwawienie wymagajace transfuzji w najnowszych
publikacjach zgloszono w mniej niz 10% przypadkéw [1004 - 1009] i jest ono $cisle zwigzane z
obcigzeniem kamieniami, czasem operacyjnym, wielko$cig plaszcza oraz liczba dostgpow
nerkowych [1008, 1010, 1011]. W ostatnich badaniach pooperacyjne powiktania infekcyjne takie
jak goraczka z udokumentowanym ZUM 1i/lub bez niego, zglaszane s3 w mniej niz 15% [1004,
1005, 1007 — 1009, 1012], a zrédlem goraczki nie zawsze jest zakazenie. Wraz z dostgpnoscia
instrumentdw o mniejszych rozmiarach mozliwe stato si¢ zminiaturyzowane PCNL ("miniperc") z
ptaszczem 13F lub 14F [998, 1012, 1013], jak réwniez ultramini-PCNL (UMP) z plaszczem 12F
[1014], co dodatkowo zmniejszylo czestos¢ transfuzji [1012]. Mini- oraz supermini-PCNL maja
udowodnione bezpieczenstwo podobne do SWL wg czgsci autorow [1015,1016]. Wykazano takze,
ze supermini-PCNL wigze si¢ z mniejsza liczbg powiktan niz mini-PCNL przy zachowaniu
podobnego odsetka wyleczen [1017, 1018]. Ta miniaturyzacja zostata dalej rozwinieta w technike
"micro-perc" przy uzyciu "all-seeing needle" o rozmiarze 4.85 F. Technika ta pozostaje nadal w
fazie eksperymentalnej - umozliwia fragmentacj¢ kamienia za pomoca lasera in situ oraz
pozostawienie go do spontanicznego wydalenia [1019]. Ostatnie badania wykazatly, ze microperc
zapewnia podobne wskazniki skutecznosci leczenia, z podobnymi wskaznikami powiktan oraz
nizsza czestoscia potrzeby dodatkowego leczenia w porownaniu z SWL w leczeniu choroby kamicy
nerkowej u dzieci [1020] (LE: 3). W przypadku kamieni 10 — 20 mm wykazano, ze mikro-PCNL
ma porownywalne wyniki, ale mniejsze ryzyko krwawienia w poréwnaniu z mini-PCNL [1021]
oraz podobne wyniki przy mniejszej ilosci sesji w poréwnaniu z RIRS [1022] (LE: 3). W miar¢
gromadzenia do§wiadczen zwigzanych z dorostymi pacjentami, rowniez u dzieci zaczeto stosowac
nowe metody leczenia, w tym miedzy innycmi PCNL bez zastosowania ptaszcza. Technika ta

zostala wykorzystana podczas nieskomplikowanych zabiegéw chirurgicznych dla kamieni < 2 cm,
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po ktorych u pacjentéw pozostawiono cewnik lub podwdjny stent J w moczowodzie [1006, 1023]
lub pozostawiano bez cewnika [1024]. Udowodniono, ze uzycie USG w celu ustalenia miejsca
dostepu [1025, 1026] oraz przeprowadzenie zabiegu u pacjenta znajdujacego si¢ w pozycji lezacej
na plecach [1027] jest wykonalne u dzieci.

Sredni okres hospitalizacji jest zblizony do pacjentéw dorostych i wynosit zwykle trzy do
czterech dni we wszystkich publikacjach, i jest znacznie krétszy niz po otwartej operacji. Mniejsza
inwazyjno$¢ tej techniki uczynila ja obiecujaca alternatywa dla operacji metoda otwarta w
przypadku leczenia kamieni nerkowych u dzieci (LE: 2) [1004, 1006, 1007, 1009 — 1011, 1013,
1014, 1019 — 1021, 1023, 1024, 1027, 1028].

3.15.4.3 Ureterorenoskopia
Rosngca dostgpnos¢ mniejszych aparatow endourologicznych umozliwita usuwanie kamieni
moczowodowych u dzieci przy uzyciu technik endoskopowych.

Technika stosowana u dzieci jest podobna do tej stosowanej u pacjentdow dorostych.
Zdecydowanie zalecane jest stosowanie prowadnikow i wykonywanie procedury pod kontrolg
wzroku. Rutynowo wykonywane poszerzenie balonowe potaczenia moczowodu z pgcherzem oraz
stentowanie moczowodu pozostajg kontrowersyjne. Poszerzanie moczowodu wykonuje si¢ znacznie
rzadziej i tylko w wybranych przypadkach. Coraz czgsciej stosuje si¢ hydrodylatacje, poniewaz jest
ona rownie skuteczna [986, 988, 994, 1029 - 1032] (LE: 3).

Badania potwierdzily bezpieczenstwo i skuteczno$¢ réznych technik litotrypsji, w tym
ultradzwigkowej, pneumatycznej i laserowej. Ze wzgledu na mniejszy rozmiar sond, energia
laserowa jest jest tatwiejsza w uzyciu w przypadku mniejszych instrumentéw co czyni ja bardziej

przydatng w przypadkach pediatrycznych [987 - 996].

Wszystkie badania opisujace zastosowanie endoskopii w kamicy moczowodowej u dzieci wyraznie
wykazaly, Ze nie ma znaczacego ryzyka wystgpienia zwezenia moczowodu lub odptywu po tym
sposobie leczenia (LE: 1). Ryzyko pooperacyjnego wodonercza zalezy od obecnosci resztkowego
kamienia oraz urazu moczowodu podczas operacji [1033]. Wieloosrodkowe badanie dotyczace
stosowania polsztywnej ureteroskopii w kamicy moczowodowej u dzieci wykazato skuteczno$¢
rzedu 90%. W badaniu skoncentrowano si¢ rdwniez na czynnikach wplywajacych na czegstosé¢
powiktan. Autorzy dowiedli, Ze chociaz czas operacji, wiek pacjenta, doswiadczenie, rozszerzenie
ujscia moczowodu, stentowanie i obcigzenie kamieniami byly istotne w analizie jednowymiarowej,
analiza wieloczynnikowa ujawnita, ze czas operacji byl jedynym istotnym parametrem
wplywajacym na odsetek powiktan [1034]. W przypadku ztogdéw potozonych w blizszej czesci
moczowodu, polsztywna ureteroskopia nie jest dobrym wyborem ze wzgledo na ryzyko powiktan i
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niepowodzen [1035].

Przeglad najnowszej literatury zawiera rosnacg ilo$¢ doniesien dotyczacych interwencyjnego
zastosowania elastycznego ureterenoskopu u dzieci. Przy pomocy tej metody mozna leczy¢
zarOwno kamienie wewnatrznerkowe jak i moczowodowe [1036 - 1041]. W tych badaniach autorzy
zazwyczaj nie rozszerzali dodatkowo uj$cia moczowodu, tylko uzywali pochewki moczowodowe;.
W okoto potowie przypadkéw problemem okazal si¢ brak mozliwosci uzyskania wstecznego
dostepu do moczowodu [1037, 1039]. Te¢ trudno$¢ mozna przezwyciezy¢ zaktadajac i pozostawiajac
na stale stent rozszerzajacy ujscie moczowodu oraz wykonanie procedury w kolejnym podejsciu.
Wskazniki sukcesu wahaty si¢ od 60 do 100%, przy znikomej liczbie powiktan [1038 — 1040,
1042]. Potrzeba wykonania kolejnych procedur uzalezniona byta od wielko$ci kamienia [1040].
Badanie porownawcze wykazato, ze po trzech miesigcach od zabiegu, wsteczna operacja
wewnatrznerkowa (RIRS) miala podobny odsetek powodzenia jak SWL, przy mniejszej liczbie
sesji [1043]. W przypadku kamieni wigkszych niz 2 cm, monoterapia RIRS ma nizsze wskazniki
sukcesu w porownaniu z mini-PCNL, natomiast posiada takie zalety jak zmniejszona ekspozycja na
promieniowanie, mniejsza liczba komplikacji 1 krotszy pobyt w szpitalu [1044] (LE: 3). Z drugiej
strony, dla kamieni o rozmiarach migdzy 10 a 20 mm, RIRS wykazuje podobny odsetek powodzen i
powiktan oraz krétszy czas pobytu w szpitalu i niskie narazenie na promieniowanie w poréwnaniu z
mikro-PNL [1045] (LE: 3). Przeprowadzony w ostatnim czasie przeglad systematyczny ujawnit, ze
w poréwnaniu z dwoma innymi sposobami leczenia, PCNL charakteryzuje si¢ dluzszym czasem
operacyjnym, naswietlania oraz hospitalizacji. SWL charakteryzuje si¢ krotszym okresem
hospitalizacji, cz¢stsza koniecznos$cig powtarzania leczenia. Wykazano, ze PCNL miat wyzszy
poziom skuteczno$ci niz dwa pozostate, a RIRS nizszy niz SWL 1 PCNL. W podgrupie pacjentow
pediatrycznych ze ztogami < 20mm wyniki badania poréwnawczego byty podobne do opisanych

powyzej, za wyjatkiem wyzszego poziomu powiktan dla PCNL w poréwnaniu z SWL [1046].

3.15.4.4 Leczenie chirurgiczne kamicy drog moczowych metodq otwartq i
laparoskopowg

Wigkszo$¢ kamic dréog moczowych u dzieci moze by¢ leczone za pomocg technik SWL i technik
endoskopowych, ale w niektdrych sytuacjach koniecznos$cia pozostaje leczenie chirurgiczne metoda
otwartg. Dobrymi kandydatami do tego typu leczenia sg bardzo mate dzieci z duzymi kamieniami
i/lub wrodzona obturacja ukladu moczowego, ktora réwniez wymaga korekcji chirurgicznej.
Otwarta operacja staje si¢ konieczno$cig u dzieci z cigzkimi deformacjami ortopedycznymi, ktore
ograniczaja pozycjonowanie w zabiegach endoskopowych.

W osrodkach, w ktoérych wykonuje si¢ zabiegi chirurgiczne laparoskopowo, w niektorych
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przypadkach metoda ta moze by¢ dobrg alternatywa dla chirurgii otwartej. Odpowiednimi
kandydatami sg pacjenci, u ktérych w przesziosci wystgpowaty nieudane zabiegi endoskopowe,
pacjenci o zlozonej anatomii nerek (nerka ektopowa lub zanerkowe potozenie okre¢znicy), ze
wspotistniejagcym zwezeniem przejscia miedniczkowo-moczowodowego (UPJ) lub uchytkami
kielichow, moczowodem olbrzymim badz z duzymi kamieniami, ktore ulegty zaklinowaniu. Mozna
podja¢ probe usunigcia kamieni metoda laparoskopowa z dostgpu przez- lub zaotrzewnowego,
zarbwno sposobem konwencjonalnej laparoskopii, jak tez wspomaganej przez robota.
Doswiadczenie w stosowaniu tych technik jest jednak bardzo ograniczone i nie sg one rutynowymi
sposobami postgpowania [1047 - 1050].

W leczeniu kamicy pecherza moczowego u dzieci zastosowanie techniki endoskopowe;j
zwykle jest wystarczajace. Operacje otwarta mozna zastosowa¢ w przypadku bardzo duzych
kamieni pecherza lub kamieni pecherza moczowego spowodowanych wada anatomiczna.

Oprocz korzysci 1 wad kazdej metody leczenia dla okreslonej wielkosci 1 umiejscowienia
kamienia, przed dokonaniem wyboru techniki nalezy rozwazy¢ dostgpno$¢ narzedzi oraz
doswiadczenia w zakresie kazdego rodzaju leczenia. Zalecenia dotyczace leczenia interwencyjnego

przedstawiono w Tabeli 4.

Tabela 4: Zalecenia dotyczace postepowania interwencyjnego w kamicy drég moczowych u

dzieci
Rozmiar i Mozliwos¢ leczenia Mozliwosci leczenia Komentarz
lokalizacja pierwotnego wtornego
kamienia*
Kamienie PCNL Chirurgia otwarta/ | Potrzebne moze by¢ wiele
odlewowe SWL sesji 1 dostepow podczas
PCNL. Potaczenie z SWL
moze by¢ korzystne.
Miedniczka <10 |[SWL RIRS / PCNL/
mm MicroPerc
Miedniczka 10-20 |[SWL PCNL/RIRS/ Potrzebne moze by¢ wiele
mm sesji SWL. PCNL ma
podobng skutecznos¢.
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Miedniczka PCNL MicroPerc / Chirurgia |Potrzebne moze by¢ wiele
>20mm otwarta sesji SWL.
Kielich dolnego |PCNL SWL / Chirurgia Potrzebne moze by¢ wiele
bieguna otwarta sesji SWL.
<10 mm SWL SWL / Chirurgia Réznice anatomiczne
otwarta determinuja pelne wydalenie
po SWL.
Kielich dolnego [SWL RIRS /PCNL/ Roéznice anatomiczne
bieguna MicroPerc determinuja pelne wydalenie
po SWL.
> 10 mm PCNL RIRS / PCNL/ Roéznice anatomiczne
MicroPerc determinuja petne wydalenie
po SWL.
Kamienie w SWL SWL / MicroPerc
gornej czgsci
moczowodu
Kamienie w URS PCNL/URS/ Czesto wymaga dodatkowej
dolnej czesci Chirurgia otwarta  |interwencji po SWL.
moczowodu
Kamienie Endoskopia SWL/ Chirurgia Chirurgia otwarta jest
pecherza otwarta fatwiejsza i szybsza w
moCczZowego przypadku duzych kamieni.

* Z wylgczeniem kamieni cystynowych i z kwasu moczowego.

PCNL = przezskorna nefrolitotomia; SWL = litotrypsja fali uderzeniowej; RIRS = (retrograde

intrarenal sugery) — wsteczna chirurgia wewngtrznerkowa, URS = ureteroskopia.
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3.15.5 Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczqce leczenia kamicy drog moczowych

u dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu (LE)

Czestos¢ wystepowania kamicy u dzieci wzrasta. 2

Wspotczesne leczenie chirurgiczne opiera si¢ na minimalnie 2a

inwazyjnych metodach. Otwarta operacja jest bardzo rzadko zalecana.

Okreslenie "nieistotne klinicznie fragmenty resztkowe" nie jest 2b

odpowiednie dla dzieci, poniewaz wigkszo$¢ z nich staje si¢ objawowa

1 wymaga interwencji.

Zalecenia Poziom  |Sila oceny
dowodu
(LE)

RTG jamy brzusznej 1 USG to podstawowe techniki obrazowania, 2b Silna

diagnozowania i monitorowania kamieni.

W przypadkach watpliwych nalezy wykona¢ TK bez kontrastu, niska |2a Silna

dawka promieni. Dotyczy to szczegdlnie przypadkow kamieni

zlokalizowanych w moczowodzie oraz w przypadkow ztozonych,

wymagajacych leczenia operacyjnego.

Ocena metaboliczna powinna by¢ wykonana u kazdego dziecka z 2a Silna

kamica drog moczowych. Kazde leczenie interwencyjne powinno

faczyc¢ sie leczeniem ukrytych nieprawidtowos$ci metabolicznych,

jezeli zostaty stwierdzone.

Leczenie chirurgiczne metoda otwarta powinno by¢ stosowane tylko w |2a Silna

nastepujacych przypadkach: male dziecko z duzymi kamieniami;
dodatkowe wady wrodzone wymagajace korekcji chirurgicznej i/lub
ciezkie deformacje ortopedyczne, ktore ograniczajg pozycjonowanie

pacjenta przy zabiegu endoskopowym.
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3.16 Uropatia zaporowa w zdwojeniach nerek: ureterocele i moczowéd ektopowy

3.16.1 Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Ureterocele 1 moczowod ektopowy to dwie anomalie zwigzane najczesciej z catkowitym
zdwojeniem gornych drég moczowych, chociaz mogg one wystepowaé takze w pojedynczych
uktadach. Obecnie u wigkszosci pacjentow wady te wykrywane sg podczas prenatalnych badan
ultrasonograficznych, szczegoélnie w przypadkach przeszkody w odptywie moczu. Ostateczne
rozpoznanie zwykle potwierdzane jest postnatalnie, chociaz wady te moga objawiac si¢ takze w
pozniejszym czasie. Do najczgsciej spotykanych objawow klinicznych zaliczamy woéweczas:
zakazenia uktadu moczowego, dolegliwosci bolowe, kamice uktadu moczowego, zaburzenia mikcji
oraz nietrzymanie moczu. U pacjentow z ureterocele mozemy mie¢ do czynienia ze
zroéznicowanymi objawami - od ich braku po urosepse, zatrzymanie moczu lub poszerzenie gornych

dr6g moczowych po urodzeniu.

Ureterocele

Uroterocele wystepuje od 4 do 7 razy czgséciej u plci zenskiej. Rzeczywista czegstos¢ wynosi 1 na
4000 dzieci poddanych autopsji. Okoto 80% przypadkéw uroterocele towarzyszy zdwojeniu
goérnych drég moczowych, pozostale 20% spotykamy w uktadach pojedynczych. Obustronne
ureterocele wystepuje w okoto 10% przypadkow [1051].

Moczowdd ektopowy

Ektopia moczowodu wystepuje rzadziej niz ureterocele (10 na 19.046 autopsji) i rowniez jest
czestsza u dziewczynek (stosunek chtopey : dziewczynki wynosi 1 : 5). U czeSci pacjentow wada ta
przebiega bezobjawowo, stad trudno$ci z ustaleniem doktadnej czestosci jej wystepowania w
populacji [1052]. W 80% przypadkow wada towarzyszy catkowitemu zdwojeniu gornych drog
moczowych. U pacjentow pici meskiej prawie potowa przypadkow zwigzana jest z ukladem
pojedynczym [1053].

3.16.2 Klasyfikacja

3.16.2.1 Ureterocele
Mianem ureterocele okreslamy torbielowate poszerzenie dystalnego odcinka moczowodu,

obejmujace jego fragment podsluzowkowy. Etiologia tej wady pozostaje nieznana [1054 - 1056].
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Ureterocele moze dotyczy¢ pojedynczego uktadu kielichowo-miedniczkowego, czgsciej jednak jest
zwigzane z uktadem gérnym w zdwojeniach gérnych drog moczowych.

Torbiel uj$cia moczowodu stanowi przeszkoda w odplywie moczu z uktadu gornego, przy
czym stopien jego poszerzenia oraz uposledzenie funkcji zalezg od stopnia dysplazji uktadu oraz
rodzaju ureterocele. W przypadku ureterocele ortotopowego zastdj moczu jest z reguly niewielki
lub nie wystgpuje w ogole, funkcja uktadu moze by¢ prawidtowa lub nieznacznie uposledzona,
moczowdd natomiast moze by¢ poszerzony. Dysplazja torbielowata nerek rowniez moze si¢ taczy¢
z wystgpowaniem ureterocele pojedynczego uktadu [1057]. W przypadku zdwojen u 50%
pacjentow wystepuje odptyw pecherzowo-moczowodowy po stronie zdwojenia, a w 20% odptyw
pecherzowo-moczowodowy takze do po stronie przeciwnej. Odptyw pecherzowo-moczowodowy
do uktadu z ureterocele jest rzadko spotykany [1058]. W ektopowej postaci ureterocele gorny
biegun zdwojonego uktadu czesto jest zmieniony dysplastycznnie, ma obnizong funkcjg lub jest
afunkcyjny [1059]. Obserwujemy wowczas moczowod olbrzymi. W caecoureterocele (definicja
ponizej) gorny segment zdwojonej nerki jest dysplastyczny i afunkcyjny. Na podstawie badan
histopatologicznych stwierdzono, ze przyczyna spadku funkcji zdwojonej nerki gornej jest

dysplazja i zaburzenia rozwoju nerki, ktore nie sg wynikiem zastoju moczu ani zakazenia [1059].

* Ektopowe (pozapgcherzowe) ureterocele

Jezeli jakakolwiek czg$¢ ureterocele jest przemieszczona do szyi pecherza lub cewki moczowej
mamy do czynienia z ureterocele ektopowym. Jest to najczesciej wystepujaca postac tej patologii (>
80% przypadkow). Ureterocele moze by¢ bardzo duze, znieksztatcaé trojkat pecherza, schodzi¢ do
cewki, a takze wypada¢ na przez ujscie zewnetrzne cewki moczowej (caecoureterocele). Samo
ujsécie ureterocele jest waskie i moze by¢ zlokalizowane w samym pecherzu lub ponizej jego szyi.
Ureterocele moze réwniez stanowi¢ przeszkode w odptywie moczu z moczowodu uktadu dolnego,
czesto bedac przyczyng odpltywu pecherzowo-moczowodowego i/lub powstania moczowodu
olbrzymiego przeszkodowego. Obustronne zdwojenie nerek wystepuja w 50% przypadkow.
Ureterocele znacznych rozmiarow moze takze powodowac odptyw pecherzowo-moczowodowy

i/lub przeszkode w odptywie moczu z uktadu/6w strony przeciwnej.
* Ortotopowe (inaczej $rddpecherzowe) ureterocele jest w catos$ci zlokalizowane w pecherzu

moczowym. Spotykane jest najczesSciej w uktadach pojedynczych 1 wystepuje w okoto 15%

przypadkow. Czgsciej rozpoznawane jest u dzieci starszych oraz pacjentéw dorostych.
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3.16.2.2 Moczowad ektopowy

Terminem ektopowego moczowodu okreslamy wade, w ktorej ujscie moczowodu zlokalizowane

jest: w obrebie szyi pecherza, w cewce moczowej lub poza drogami moczowymi. Moczowdd

ektopowy moze by¢ zwigzany zar6wno z pojedynczym jak i zdwojonym uktadem (biegun gorny).

Istnieje zasadnicza roznica dotyczgca wystepowania tej wady pomiedzy piciami - u chtopcow ujscia

ektopowego moczowodu nigdy nie znajdziemy ponizej zwieracza zewngtrznego cewki moczowe;.

U dziewczynek ujscie moczowodu ektopowego moze by¢ zlokalizowane [1060]:

W cewce moczowej - od poziomu szyi pgcherza az do ujscia zewnetrznego cewki (35%);
w przedsionku pochwy (34%);
w pochwie (25%);

w macicy lub jajowodzie (6%).

U chtopcoéw ujscie moczowodu ektopowego moze by¢ potozone [1060]:

w cewce tylnej (47%);
w tagiewce sterczowej (10%);
w pecherzykach nasiennych (33%);

w najadrzu, nasieniowodzie lub przewodzie wytryskowym (10%).

3.16.3 Ocena diagnostyczna

3.16.3.1 Ureterocele

W prenatalnym badaniu USG duze przeszkodowe ureterocele jest zwykle tatwe do rozpoznania

[1061]. W przypadkach zdwojenia nerki z nieduzym uktadem gérnym lub niewielkim ureterocele

rozpoznanie prenatalne moze by¢ trudne.  Jezeli ureterocele nie zostalo rozpoznane w badaniu

prenatalnym, moze zosta¢ stwierdzone przypadkowo podczas rutynowo wykonywanych badan

USG po urodzeniu lub w p6zniejszym wieku. Objawy mogace sugerowac obecnos$¢ wady to:

e przy urodzeniu ureterocele wypadajgce przez cewke moczowg lub objawy sugerujgce

przeszkode w odplywie moczu z droég moczowych, ktore u chtopcéw mogg imitowac zastawki

cewki tylnej.

e wczesne zakazenie uktadu moczowego (ostre odmiedniczkowe zapalenie nerek), niezaleznie od

ptci.
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e U dzieci starszych - zaburzenia mikcji, nawracajace zakazenia uktadu moczowego oraz parcia

naglace.

W przypadkach diagnozy postawionej prenatalnie, postnatalne USG zwykle potwierdza obecno$é
poszerzonego moczowodu uktadu goérnego w zdwojeniach gornych dréog moczowych. Obrazuje
takze ureterocele w pegcherzu moczowym z fragmentem poszerzonego moczowodu w okolicy
zapecherzowe;.

W takiej sytuacji niezwykle wazna jest ocena scyntygraficzna funkcji gérnego bieguna
zdwojonej nerki. Optymalnym znacznikiem jest DMSA, a sama ocena wymaga wnikliwej i
calosciowej analizy obrazow [1062]. Urografia rezonansu magnetycznego (URO-MRI) moze
zobrazowaé anatomi¢ gornego i dolnego uktadu, nerke po stronie przeciwnej, a takze wykazaé
obecno$¢ blizn w nerkach [1063, 1064]. Funkcjonalna urografia rezonansu magnetycznego pozwala
w obiektywny sposob oceni¢ udziat nerek w oczyszczaniu [1065]. Ze wzgledu na duza czestos¢
wspoOtwystepowania odptywu pecherzowo-moczowodowego wysokiego stopnia obowigzkowe jest
wykonanie cystografii mikcyjnej, ktéra nie tylko pozwala potwierdzi¢ odplyw po stronie z
ureterocele 1/lub po stronie przeciwnej, ale takze umozliwia ocen¢ cewki moczowej w przypadku
ureterocele ektopowego [1066]. Ureterorenocystoskopia moze utatwi¢ diagnostyke w przypadkach,

gdy réznicowanie pomig¢dzy ureterocele a ektopowym moczowodem olbrzymim jest trudne.

3.16.3.2 Moczowad ektopowy

W wigkszosci przypadkéw ektopowe moczowody olbrzymie diagnozowane sg dzigki badaniu

ultrasonograficznemu. Objawy kliniczne sugerujace w/w rozpoznanie:

e U noworodkow: state wykapywanie moczu, ropomocz oraz 0stre odmiedniczkowe zapalenie
nerek.

e u mlodszych dziewczynek: staly kroplowy wyciek moczu z cewki moczowej, niezalezny od
prawidlowej mikcji, wyciek moczu z pochwy, obecno$¢ ektopowego ujscia w obrebie sromu
[1069].

e U chlopcow w wieku przedpokwitaniowym: nawracajace zapalenia najadrza, wyczuwalne

pecherzyki nasienne.

Badanie (ultrasonograficzne, renoscyntygraficzne DMSA, cystografia mikcyjna, URO-MRI oraz
cystoskopia) sg narzedziami stosowanymi w diagnostyce ektopii moczowodu. Pozwalajg one ocenié¢

funkcje nerek, potwierdzi¢ badz wykluczy¢ odptyw pecherzowo-moczowodowy, ucisk dolnego
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bieguna i/lub przeszkody w odptywie moczu [1068]. W niektorych przypadkach duzy, ektopowy
moczowod, modelujacy pecherz moczowy z zewnatrz moze imitowac obecno$¢ ureterocele [1069].

U dziewczynek z prawidlowa czynnosciag pgcherza moczowego, ktore maja objawy
nietrzymania moczu niewielkiego stopnia, nigdy nie byty suche, a jednoczesnie nie stwierdzono u
nich zalegania moczu po mikcji ani nieprawidtowosci w badaniu ultrasonograficznym mozemy
podejrzewaé ektopie moczowodu. Powinna by¢ ona wykluczona lub potwierdzona badaniem

rezonansu magnetycznego, ktére wykazuje najwigksza czuto$¢ diagnostyczng [1070].

3.16.4 Postepowanie

3.16.4.1 Ureterocele
Postepowanie w przypadku ureterocele jest roznorodne. Wybieramy pomiedzy: leczeniem
nieoperacyjnym, odbarczeniem endoskopowym, leczeniem operacyjnym (przeszczepienie
moczowodu, czesciowa nefroureterektomia lub catkowita pierwotna rekonstrukcja) [1071 - 1076].
Wybor postepowania terapeutycznego zalezy od: stanu pacjenta (np. obecno$¢ aktywnego
zakazenia z urosepsg), wieku pacjenta, funkcji gérnego uktadu, obecnosci odpltywu pecherzowo-
moczowodowego do uktadu dolnego lub do drugiej nerki, lokalizacji ureterocele — potozone
srodpecherzowo lub ektopowo, blokowania szyi pecherza, a takze doswiadczenia osrodka oraz
preferencji zarowno chirurga jak i rodzicow/opiekunéw dotyczacych leczenia [1076]. Po
rozpoznaniu wady w badaniu ultrasonograficznym mozna zaleci¢ Wlaczenie profilaktyki zakazen

przynajmniej do momentu wykonania CUM.

Wczesne postegpowanie
W przypadkach zakazenia ukladu moczowego przebiegajacego z goraczka oraz zablokowania szyi
pecherza przez ureterocele zalecana jest pilna cystoskopia z nacigciem lub punkcja ureterocele.
Jezeli pacjent jest bezobjawowy, a ureterocele wspotwystepuje z afunkcyjnym lub hypofunkcyjnym
uktadem gornym, bez objawoéw utrudnienia odptywu z bieguna dolnego ani przeszkody w odptywie
moczu, zaleca si¢ wiaczenie profilaktyki zakazen do czasu wdrozenia leczenia radykalnego.

Odbarczenie poszerzonego uktadu moze utatwié¢ operacj¢ rekonstrukcyjng [1077,1078].

Dalsze postgpowanie
Postgpowanie zachowawcze moze by¢ zastosowane u pacjentow bezobjawowych, u ktorych nie
stwierdza si¢ przeszkody w odptywie moczu na poziomie pecherza, poszerzenia moczowodu i

uktadu kielichowo-miedniczkowego po stronie ureterocele ani odptywdéw pecherzowo-
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moczowodowych wyzszych niz 111 stopien [1076, 1079]. W jednej z metaanaliz udowodniono, ze u
pacjentow po pierwotnym nacigciu ureterocele konieczno$¢ interwencji chirurgicznej jest wyzsza w
przypadku ureterolcele zlokalizowanego ektopowo w poréwnaniu z lokalizacja Srodpecherzowa
[1072]. Jezeli nacigcie ureterocele okazato si¢ nieskuteczne, utrzymuje si¢ odptyw pecherzowo-
moczowodowy, przeszkoda w odplywie moczu z uktadu kielichowo-miedniczkowego po stronie z
ureterocele i/lub po stronie przeciwnej, przeszkoda na poziomie szyi pegcherza lub tez ureterocele
pozostaje nadal wypelnione - konieczna moze by¢ interwencja chirurgiczna [1080].

Leczenie operacyjne moze by¢ réznorodne: od heminefrektomii gornej po catkowita
jednostronng rekonstrukcje dolnych drég moczowych [1075, 1081 - 1083]. W przypadkach
ureterocele potozonego ektopowo z ciezka hydroureteronefroza, bez refluksu, pierwotne leczenie
operacyjne uktadu goérnego bez naciecia ureterocela (czesciowa nefroureterektomia uktadu gérnego,
pielo/ureteropielo/ureterostomia i ureterektomia gornego bieguna) ma szans¢ na powodzenie u 80%
pacjentow [1076, 1084]. Dostep od strony dolnych drog moczowych jest opcja w przypadku
afunkcyjnego lub hypofunkcyjnego uktadu gornego [1085]. W chwili obecnej, mimo sukcesow
leczenia operacyjnego, niektorzy autorzy wcigz uwazaja, ze nie jest ono konieczne u wszystkich
pacjentow [1086], a postgpowanie zachowawcze w obserwacji odlegtej moze dawac¢ porownywalne
wyniki [1087].
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Rycina 11: Algorytm postepowania w zdwojeniach ukladu moczowego z obecnos$cia
ureterocele po 3-6 miesigcu zycia [974]

Zdwojenie uktadu moczowego z
ureterocele

T

Bezobjawowe, nieistotne poszerzenie Objawowe lub z istotnym
gornych drog moczowych bez poszerzeniem gornych drog
przeszkody moczowych lub przeszkoda w
odplywie moczu

\ VAN

Bez odptywu Z odptywem Z odptywem Bez odptywu
pecherzowo pecherzowo pecherzowo pecherzowo
moczowodowego moczowodowym moczowodowym moczowodowego

Niskiego Wysokiego stopnia Dobra Staba/brak funkcji

stopnia lub z czestymi funkcja
infekcjami /
| / l / \

obserwacja Operacja pecherza Potlaczenie Wewnatrzpeche- Hemi-
moczowego lub uktadu rzowe nefrek-

leczenie endoskopowe gornego odbarczenie tomia

z dolnym endoskopowe gorna

Przeszkod¢ na poziomie pgcherza moczowego podejrzewamy w przypadku poszerzenia gornych
drég moczowych bez obecnosci odptywow pecherzowo-moczowodowych (szczegolnie do uktadu
dolnego) oraz bez ureterocele, a takze gdy stwierdzone jest zaburzenie odptywu o charakterze

przeszkodowym w badaniu renoscyntygraficznym.

3.16.4.2 Moczowad ektopowy
W wigkszosci przypadkéw uktad gorny jest dysplastyczny, a jego funkcja obnizona. Istnieje wiele
metod postepowania, z ktorych kazda ma swoje zalety i wady. W przypadku obecnosci uktadow
afunkcyjnych i nawracajacych zakazen ukladu moczowego heminefroureterektomia jest leczeniem

z wyboru. Przeszczepienie moczowodu, ureteroureterostomia, ureteropielostomia i ureterektomia
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moczowodu gornego uktadu to inne mozliwosci postgpowania, zwlaszcza w przypadkach gdy uktad
gorny ma zachowang funkcje w oczyszczaniu. Procedury te moga by¢ wykonywane metodami
chirurgii otwartej, laparoskopowej lub z uzyciem robota [1088 - 1091]. Do tej pory nie stwierdzono
przewagi ktorejkolwiek z wyzej wymienionych technik [1092]. U pacjentéw z obustronnymi
ektopowymi moczowodami pojedynczych ukladéw (bardzo rzadko wystepujaca wada) wybor
metody leczenia zalezy od pici, funkcji nerek oraz stanu pecherza i wymaga zindywidualizowanego

podejscia. Zwykle u tych pacjentow mamy do czynienia z niewydolno$cia szyi pgcherza [1093].

3.16.5 Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia uropatii zaporowej w

zdwojeniach nerek u dzieci: ureterocele i moczowdd ektopowy

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)

Ureterocele i ektopowy moczowod sa najczesciej zwigzane z catkowitym | 1
zdwojeniem gornych drog moczowych, ale moga takze wystgpowaé w

uktadach pojedynczych.

W wigkszosci przypadkow u miodszych pacjentow (pierwsze lata zycia) | 1

rozpoznanie stawiane jest w badaniu ultrasonograficznym.

U dzieci starszych objawy kliniczne przys$pieszaja proces diagnostyczny. | 1

Postepowanie obejmuje leczenie zachowawcze, endoskopowe nacigcie, | 3
heminefroureterektomi¢ lub operacje rekonstrukcyjna. Wybor metody
leczenia zalezy od:

- stanu pacjenta (np. urosepsa);

- wieku pacjenta;

- funkcji gornego uktadu;

- obecnos$ci odptywu pecherzowo-moczowodowego lub/i przeszkody po
stronie zdwojenia lub po stronie przeciwnej;

- obecnosci przeszkody na poziomie pecherza, spowodowanej obecnoscia
ureterocele;

- lokalizacji ureterocele (Srodpgcherzowe vs ektopowe).
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Zalecenia

Poziom
dowodu
(LE)

Sila

oceny

Ureterocele | Rozpoznanie

Narzedzia diagnostyczne: ultrasonografia
(USG), renoscyntygrafia (MAG3)/DMSA),
cystografia mikcyjna (VCUG), rezonans
magnetyczny i cystoskopia - ocena funkcji
nerek, stwierdzenie obecno$ci odplywow
pecherzowo-moczowodowych, ucisku
bieguna  dolnego  oraz  przeszkody

cewkowej.

3

Staba

Leczenie

Wybierz metode leczenia opierajac si¢ na
objawach, funkcji, obecnosci odptywu
pecherzowo-moczowodowego a takze na
wiasnym doswiadczeniu i preferencjach
opiekunéw: obserwacja, leczenie
endoskopowe,przeszczepienie
moczowodu, czesciowa
nefroureterektomia, catkowita
rekonstrukcja pierwotna. Zaproponuj
endoskopowe nacigcie ureterocele u

pacjentéw z przeszkodowym ureterocele.

Staba

Moczowdd | Rozpoznanie

ektopowy

Narzedzia diagnostyczne: USQG,
renoscyntygrafia ~ DMSA,  cystografia
mikcyjna i/lub rezonans magnetyczny do

postawienia ostatecznego rozpoznania

Staba

Leczenie

W uktadach afunkcyjnych z
nawracajacymi zakazeniami uktadu
moczowego leczeniem radykalnym jest
heminefroureterektomia.
Rekonstrukcja moczowodu

(przeszczepienie/ ureteroureterostomia/

Staba
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ureteropielostomia i ureterektomia
moczowodu gérnego uktadu) to inne opcje
leczenia, szczegblnie w przypadkach gdy
uktad gorny ma zachowang istotng funkcje

w wydzielaniu.

3.17. Zaburzenia roznicowania plci

3.17.1. Wstep
Okreslenie "zaburzenia obojnacze" lub "obojnactwo" zostato zastgpiona terminem '"zaburzenia
roznicowania ptci" (ZRP) w ramach konsensusu z 2006 roku. (ang. DSD - disorders of sex
development) [1094].

Nowa klasyfikacja powstala z powodu postepu wiedzy w dziedzinie genetyki molekularnej
w zakresie nieprawidtowego rozwoju narzagdow moczowo-ptciowych, kontrowersji wtasciwych dla
postepowania klinicznego oraz przyczyn etycznych. Dyskusyjna i pejoratywna terminologia, np.
»obojnactwo rzekome” 1 ,obojnactwo prawdziwe” zostaly zastgpione zgodnie z nowymi
patofizjologicznymi pojeciami. Ponadto uwzgledniono tez stany zwigzane z ciezkimi
znieksztalceniami meskich narzadow plciowych, takich jak agenezja pracia czy wynicowana
kloaka, ktore nie mogly by¢ sklasyfikowane wedlug poprzedniej nomenklatury. Pojecie
»Zaburzenia Réznicowania Plci” zostalo zaproponowane, aby podkresli¢ wrodzony charakter wad
zwigzanych z nieprawidlowym rozwojem chromosomalnym, gonadalnym lub anatomicznym ptci.
W 2017 roku Zgromadzenie Parlamentarne Rady Europy przyjeto rezolucje: ,,W sprawie
promowania praw czlowieka i wyeliminowania dyskryminacji oséb interseksualnych” [1095].
Zgromadzenie Parlamentarne postuluje, ze wigkszo$¢ osob interseksualnych jest fizycznie
zdrowych 1 tylko nieliczni prezentuja stany kliniczne, ktore sa dla nich zagrozeniem zdrowia.
Ponadto ich zdaniem w S$rodowisku  medycznym dominuje punkt widzenia, Ze ciala
interseksualnych dzieci nalezy upodobni¢ do meskiego lub zenskiego wzorca, czesto poprzez
chirurgiczng i/lub hormonalng interwencj¢ oraz, ze powinno to by¢ wykonane tak szybko, jak to jest
mozliwe, aby dzieci te mogly wzrasta¢ w plci przypisanej do wygladu ich ciata. Zgromadzenie
Parlamentarne uwaza, ze to podejscie powoduje powazne naruszenie fizycznej integralnosci. W
wielu przypadkach dotyczy bardzo matych dzieci lub niemowlat, ktére nie moga wyrazi¢

Swiadomej zgody, a ktérych identyfikacja plciowa nie jest znana.
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Dlatego tez Zgromadzenie Parlamentarne wzywa cztonkéw Rady Europy do skutecznego
respektowania praw dziecka do fizycznej integralno$ci, cielesnej autonomii i upodmiotowienia
interseksualnych osob jesli chodzi o respektowanie powyzszych praw: medycznie niekoniecznej,
,hormalizujacej” pte¢ operacji, sterylizacji i innego leczenia praktykowanego wobec dzieci
interseksualnych bez ich §wiadomej zgody. Zdaniem Zgromadzenia Parlamentarnego takie praktyki
powinny by¢ zabronione. Ponadto nalezy zapewni¢, ze za wyjatkiem przypadkow, gdy dziecko jest
w stanie zagrozenia zycia, jakiekolwiek leczenie, ktore miatoby na celu zmieni¢ cechy piciowe ,
wlaczajac w to gonady, zewnetrzne 1 wewngtrzne narzady plciowe nalezy odroczy¢ do czasu, gdy
dziecko moze mie¢ $wiadomy udziat w podjeciu decyzji opartej o prawo do samostanowienia i

zasadzie wolnej 1 §wiadomej zgody.

Panel Ekspertow zaleca zapoznanie si¢ z powyze] wspomnianymi dokumentami: konsensusu i
wytycznymi Zgromadzenia Parlamentarnego Rady Europy. W tym rozdziale skupimy si¢ na
istotnych problemach dla praktykujacego wurologa dziecigcego, poniewaz jest bardzo
prawdopodobne, ze jako urolodzy mozemy by¢ zaangazowani do wspdlpracy przy noworodku z
zaburzeniami réznicowania plci.

Generalnie, medycyna oparta na faktach (ang. EBM) jest w tym zakresie ograniczona. Nie ma
randomizowanych badan klinicznych, a wigkszo$¢ literatury opiera si¢ na retrospektywnych
pracach opisowych lub na opiniach ekspertow. Wyjatkiem jest ryzyko nowotworzenia w obrgbie

gonad, gdzie warto$¢ danych jest wigksza [1096].

Zaburzenia roznicowania pici mogg by¢ rozpoznawane prenatalnie, u noworodkow lub w
pozniejszym okresie zycia. Diagnostyka prenatalna opiera si¢ na ocenie kariotypu lub badaniu
ultrasonograficznym. W badaniu przedmiotowym pacjenta w okresie noworodkowym zwracaja
uwagg obojnacze narzady plciowe, a przy pozniejszym rozpoznaniu — przedwczesne lub op6znione
dojrzewanie. W tych wytycznych skupimy si¢ na prezentacji zaburzen roznicowania pici w okresie
noworodkowym, gdzie urolog dziecigcy odgrywa istotng role. Przy pdznej prezentacji zaburzen
roznicowania ptci odsylamy do wytycznych dla ginekologdéw i1 endokrynologéw, gdzie rola urologa

dziecigcego jest mniej istotna [1097, 1098].

Postepowanie u noworodkow z zaburzeniami réznicowania pici wymaga wielospecjalistycznego
podejscia, ktore powinno uwzglednia¢ obecnos$¢ genetyka, neonatologa, endokrynologa dzieciecego
i endokrynologa zajmujacego si¢ osobami dorostymi, ginekologa, psychologa, etyka oraz

pracownikow socjalnych. Kazdy cztonek zespotu powinien by¢ specjalista w zakresie zaburzen
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roznicowania pici, a zespot powinien zajmowac si¢ wystarczajacg iloscig pacjentow, aby

zagwarantowa¢ odpowiednie do§wiadczenie.

3.17.2. Aktualna klasyfikacja zaburzen roznicowania plci
Od czasu Posiedzenia Migdzynarodowego Komitetu ds. wypracowania konsensusu dotyczacego
zaburzen roznicowania pici 1 ich pdzniejszej publikacji dotyczacej klasyfikacji roznych
uwarunkowan w zaburzeniach réznicowania pici przedstawiono kilka aktualizacji, miedzy innymi
ostatnia - Swiatowego Konsorcjum Aktualizacyjnego w Zaburzeniach Réznicowania Plci (ang.
Global DSD Update Consortium) z 2016 roku [1099]. Poniewaz dziedzina jaka sa ZRP stale si¢
rozwija 1 zmienia zarbwno w zakresie wiedzy jak 1 w postrzeganiu pacjentow z ZRP, potozono
nacisk na wylonienie reprezentatywnych przypadkéw z szerokiego zakresu wariantow wady,
uwzgledniajac jednoczesnie wsparcie 1 ochrone¢ grup pacjentdow z ZRP. Nadrzednym celem

powinna by¢ opieka nad pacjentami, ktora zapewni im mozliwie jak najlepsza jakos¢ zycia.

Zgodnie z migdzynarodowym uzgodnieniem z 2005 roku, ZRP zostaty zdefiniowane jako wrodzone
stany, gdzie rozwoj ptci chromosomalny, gonadalny i anatomiczny jest nieprawidlowy. Zmiany,
jakie pojawity sie w terminologii sg nast¢pujace:

46XX ZRP poprzednio okres$lane jako obojnactwo rzekome zenskie, hiperwiryzlizacja zenska z
kariotypem 46XX 1 zmaskulinizowana kobieta. W grupie tej znaczaca wigkszo$¢ stanowia
przypadki klasycznej postaci wrodzonego przerostu nadnerczy (WPN) z rdéznym stopniem
wirylizacji. Sposrod wszystkich postaci Zaburzen Roznicowania Plci 46 XX WPN stanowi okoto
80%. Grupa tych pacjentow jest niezwykle istotna, poniewaz zaburzenia moga stanowi¢ potencjalne
zagrozenie zycia zaraz po urodzeniu z powodu utraty soli. Niezbedna jest tutaj niezwtoczna opieka

medyczna.

46XY ZRP poprzednio okreslane jako obojnactwo rzekome meskie, niedostateczna wizylizacja
chtopca XY, oraz niedostateczna maskulinizacja chlopca XY. Grupa ta jest bardzo niejednorodna i
zawiera zespoty czesciowej niewrazliwosci na androgeny (ang. PAIS — partial androgen insensivity)
jak rowniez catkowitg niewrazliwo$¢ na androgeny (ang. CAIS — complete androgen insensivity)

uprzednio zwanej zespotem feminizujacych jader.

ZRP z mozaikowym kariotypem (45X, 45X/46XY, 47XXY): grupa ta sklada si¢ z wielu
wariantow. Jednym z najbardziej istotnych jest mieszana dysgenezja gonad. Wielu sposrod tych

pacjentow ma prawidlowy fenotyp meski, inni — asymetryczne narzady plciowe zewnetrzne.
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Zwykle gonada, ktéra znajduje si¢ w asymetrycznej mosznie, jest zblizona do jadra, podczas, gdy
po drugiej stronie moszna przypomina bardziej warge sromowa wigksza, zwykle bez wyczuwalnej

gonady. Najprawdopodobniej gonada obecng po tej stronie bedzie listwa plciowa.

Jadrowo-jajnikowe ZRP (Ovotesticular DSD group): w przeszto$ci okreslane jako obojnactwo
prawdziwe z powodu obecnosci u jednego osobnika zaréwno tkanki jajnikowej jak i jadrowej
(komoérek oogenezy i tkanki plemnikotworczej — przyp. ttum.). Nalezy to rozumieé, ze zard6wno
meskie jak 1 zenskie struktury, sa obecne w jednym organizmie. Spotykamy si¢ tu z bardzo
szeroka rozpietoscig fenotypu poczawszy od jedno lub obustronnego wnetrostwa, ktore moze

zaprezentowac si¢ jako jeden jajnik i jedno jadro lub jako jedno lub dwa ovotestis.

Niehormonalne/niechromosomalne ZRP: do tej grupy zaliczono noworodki z wynicowaniem
steku, gdzie pecherz i jelita sg ,,poza jama ciala” oraz pacjentow z afalig i skrajng postacia
mikropenisa. Ostatnia z wymienionych wad oznacza prawidlowo wyksztalcone pracie z jego
dlugos$cig mniejszg o ponad 2,.5 odchylenia standardowego od $redniej [ 1094, 1100].

Mikropenis powinien by¢ odrdézniony od pracia pograzonego i pletwiastego, ktoére zwykle maja
prawidtowa wielko$¢. Dlugo$¢ pracia jest mierzona na powierzchni grzbietowej naciggnigtego

pracia od spojenia fonowego do szczytu zotedzi [1094].
3.17.3. Ocena diagnostyczna

3.17.3.1. Stany zagroZenia {ycia w okresie noworodkowym
Pierwszym etapem oceny diagnostycznej jest wysunigcie podejrzenia obecnosci zaburzen
roznicowania ptci u konkretnego pacjenta (Tabela 5) i niezwtoczne skierowanie takiego noworodka
do os$rodka, gwarantujacego pelne zabezpieczenie neonatologiczne, genetyczne, endokrynologiczne
i urologiczne. Rozpoznanie 46XX ZRP w przebiegu WPN nie powinno by¢ opdznione. Jest to stan

zagrozenia zycia noworodka ze wzgledu na utrat¢ soli, co moze by¢ $miertelne.
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Tabela 5: Nieprawidlowosci w badaniu przedmiotowym noworodka sugerujace zaburzenia

roznicowania plci (zaadaptowane z American Academy of Pediatrics)

Wyglad meski

Glebokie spodziectwo z dwudzielng moszna

Niezstgpione jadro lub jadra ze spodziectwem

Obustronnie niebadalne jadra u donoszonego chtopca

Wyglad zenski

Przerost techtaczki dowolnego stopnia, niewyczuwalne gonady

Srom z jednym otworem

Nieokreslone narzady moczowo-ptciowe

,,Obojnacze” narzady moczowo-plciowe

3.17.3.2. Wywiad i badanie przedmiotowe

Nalezy uwaznie zebra¢ wywiad, a nast¢gpnie doktadnie zbada¢ pacjenta, uzupetniajac diagnostyke o

badania laboratoryjne i obrazowe (Tabela 6).

Tabela 6: Ocena diagnostyczna noworodka z zaburzeniami réznicowania plci

Wywiad (rodzinny, matczyny, noworodkowy)

Pokrewienstwo rodzicow

Uprzednie zaburzenia réznicowania pici lub nieprawidlowosci narzadow moczowo-

ptciowych u innych cztonkow rodziny

Uprzednie zgony noworodkow

Pierwotny brak miesigczki lub bezptodnos$¢ u innych cztonkow rodziny

Ekspozycja matki na androgeny

Zaburzenia potykania, wymioty, biegunka noworodka

Badanie przedmiotowe

Zabarwienie narzagdow ptciowych zewnetrznych i okolicy brodawek sutkowych

Spodziectwo lub zatoka moczowo-piciowa

Rozmiar wyrostka fallicznego

Wyczuwanie i/lub symetria gonad

Cisnienie tetnicze krwi
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Badania dodatkowe

Badanie surowicy krwi: 17-hydroksyprogesteron, elektrolity, LH, FSH, TST, Kkortyzol,
ACTH

Badanie moczu: profil sterydow nadnerczowych

Kariotyp

Ultrasonografia

Genitografia

Test stymulacji hCG w celu identyfikacji tkanki jadrowe;j

Badania receptora androgenowego

Endoskopia

ACTH — hormon adenokortykotropowy, FSH — folikulostymulina, LH — hormon luteinizujgcy, hCG

— gonadotropina kosmowkowa, TST — testosteron.

Bardzo wazne jest dokladne zbadanie noworodka z nieprawidtowymi narzadami moczowo-
ptciowymi. Oprdocz dokladnego opisu obojnaczych narzaddow moczowo-ptciowych nalezy rowniez
doktadnie opisa¢ obecnos$¢ i lokalizacje gonad. Zebranie informacji z r6znych badan wymienionych
ponizej powinno pomodc zespolowi lekarskiemu ustali¢ ostateczne rozpoznanie. Dokumentacja
fotograficzna moze by¢ uzyteczna , ale wymaga $wiadomej zgody pacjenta i wrazliwosci lekarza

[1101].

Badanie gonad: jesli gonada jest wyczuwalna, najpewniej bedzie to jadro; znalezisko takie

wlasciwie wyklucza ZRP z kariotypem 46XX (46XXDSD)

Wyrostek falliczny powinien by¢ zmierzony. Gazik polozony u podstawy spojenia tonowego, w

miejscu nasady naciagnigtego wyrostka fallicznego pozwala na dobry pomiar jego dtugosci.

Ujscie zatoki moczowo-pitciowej musi by¢ dobrze ocenione. Zaréwno obecno$¢ pojedynczego
ujécia zatoki moczowo-piciowej, jak i btony dziewiczej, musza by¢ odnotowane. Nalezy zwroci¢
uwage na polaczenie fatldow wargowo-mosznowych oraz ich przebarwienie czy obecno$¢ fatdow

btony §luzowe;.
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Ultrasonografia moze pomdc opisa¢ wyczuwalne gonady lub zidentyfikowa¢ niebadalne gonady.
Niemniej jednak czuto$¢ i swoistos¢ metody nie jest wysoka. Mozna rowniez zidentyfikowac i

oceni¢ struktury Miillerowskie takie jak pochwa, czy macica lub tagawieke sterczowa [1102, 1103].

Genitografia moze dostarczy¢ informacji o zatoce moczowo-plciowej, a szczegdlnie o doktadnym
miejscu potaczenia uktadu moczowego i1 plciowego. Co wigcej, moze pozwoli¢ wysunaé

podejrzenie zdwojenia narzadu rodnego.

Inwazyjna diagnostyka wykonywana w znieczuleniu ogdélnym moze by¢ przydatna w kilku
przypadkach.

Cystoskopia podobnie jak genitografia pozwala oceni¢ miejsce potaczenia uktadu moczowego i
rodnego. Pozwala rowniez oceni¢ pochwe lub tagiewke. W szczycie pochwy mozna w niektérych

przypadkach uwidoczni¢ szyjke macicy.

Laparoskopia jest konieczna, aby ostatecznie ustali¢ lokalizacj¢ niebadalnych gonad i obecnosé¢

elementow Miillerowskich. W przypadku wskazan nalezy wykona¢ biopsj¢ gonady [1104, 1105].

Wymienione powyzej badania pomoga rozrézni¢ postacie ZRP i dostarczg szybkiej informacji o
rozpoznaniu WPN, ktore jest najczes$ciej wystepujacym ZRP i moze by¢ stanem zagrozenia zycia w

pierwszych dniach Zycia z powodu utraty soli.

3.17.4. Ustalenie pici
Obecnie oczywiste 1 jasne jest stanowisko, ze wymaga si¢ otwartej 1 pelnej komunikacji pomiedzy
personelem leczacym, a opiekunami oraz osoba z ZRP. Bioragc pod uwage ogromny wplyw
diagnozy ZRP na kazdego pacjenta, edukacja i wsparcie psychologiczne sg konieczne aby mogt
on/ona funkcjonowa¢ w spoleczenstwie, budowaé zwigzki. Brak odleglych wynikéw i rdzne
preferencje dotyczace terminu operacji sprawiaja, ze niezwykle trudno jest okresli¢ czy i kiedy
najlepiej przeprowadza¢ zabiegi w zakresie gonad i narzagdow moczowo-ptciowych. Decyzja o
leczeniu podejmowana jest wspolnie, jest oparta na fachowej wiedzy medycznej oraz na prawach
samego pacjenta lub jego przedstawiciela do uczestniczenia w jej podejmowaniu. Wigze si¢ to z
odpowiednia edukacja, przedstawieniem potencjalnego ryzyka i korzysci, wyartykulowania
niepewnosci zwigzanych z opieka nad pacjentem z ZRP i pozostawieniem pacjentowi i jego

rodzinie czasu na ponowne przeanalizowanie ryzyka i korzysci kazdej przedstawionej propozycji
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postepowania. Celem wszystkich zaangazowanych w leczenie os6b powinno by¢ indywidualne 1

priorytetowe traktowanie kazdego pacjenta.

Niekorzystne wyniki doprowadzity do zalecenia, aby odroczy¢ niekonieczne leczenie operacyjne do
wieku, w ktorym pacjent wyrazi na nie §wiadomg zgode. Leczenie operacyjne, ktore ma na celu
zmian¢ wygladu nie jest uznawane jako pilne. Jest to ostatnio wypracowane, wspolne stanowisko
Zgromadzenia Parlamentarnego Rady Europy, Europejskiego Towarzystwa Urologii Dziecigcej
(ESPU) oraz Towarzystw Urologii Dzieci¢cej, ktore powstato podczas debaty dotyczacej leczenia
operacyjnego ZRP [1095, 1106, 1107].

ESPU w otwartym liscie do Rady Europy wyrazitlo swoje stanowisko w sprawie wyzej
wspomniane]j rezolucji, ktadac nacisk na obawy zwigzane z opieka medycznag i chirurgiczng
pacjentdow z ZRP. Stanowisko, w ktorym interwencje chirurgiczne u dzieci z ZRP mogtyby by¢
podejmowane tylko w stanie zagrozenia zycia, stoi w sprzeczno$ci z definicjg zdrowia wg
Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO): zdrowie nie jest jedynie brakiem choroby, ale ma znacznie
szersze pojecie, ktore obejmuje fizyczne, psychiczne i spoteczne aspekty. Dotyczy to szczegodlnie
dzieci, dla ktorych zapewnienie korzystnego rozwoju w sferze fizycznej, emocjonalnej i spotecznej
jest istotnym dla optymalnego wzrostu i rozwoju. Umozliwia im osiggniecie pelnego potencjatu w
wieku dorostym. W zyciu matych dzieci interakcje spoleczne i emocjonalne z rodzicami i
opiekunami sg najistotniejsze, ksztattuja ich przysztos¢. Dlatego leczenie dzieci z ZRP najlepiej
zorganizowa¢ w wielodyscyplinarnym ukladzie skoncentrowanym na pacjencie i jego rodzinie, w
atmosferze opartej na otwartosci, zaangazowaniu i zaufaniu. Lekarze, ktorzy na co dzien opiekuja
si¢ dzie¢mi z roznorodnymi wadami wrodzonymi 1 stanami, ktdre pojawiajg si¢ zaraz po urodzeniu,
podobnie zreszta jak rodzice lub opiekunowie takich dzieci, zaangazowani sa w obecny, jaK i
przyszty stan zdrowia oraz komfort Zycia dzieci powierzonych ich opiece. W przeciwienstwie do
tego, co jest w rekomendacjach, rodzice i opiekunowie dzieci domyslnie dziataja w najlepszym ich
interesie i powinni by¢ uszanowani jako ich najlepsi przedstawiciele. Nie powinni by¢ pomijani
przez regulacje, ktore zadaja zakazu podejmowania przez nich decyzji w imieniu dzieci. Wreszcie
w wyzej wspomnianym juz otwartym liscie ESPU opowiada si¢ za otwartym dialogiem ze
specjalistami aktywnie pracujacymi w osrodkach skoncentrowanych na opiece nad pacjentem i jego
rodzing, jak rowniez ze srodowiskami pacjentow, dla ktoérych obecna rezolucja jest uznawana za

solidng podstawe do dziatania [1108].
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3.17.5. Ryzyko nowotworzenia
W porownaniu do ogodlnej populacji, pacjenci z ZRP majg zwickszone ryzyko rozwoju
nowotworow z podscieliska komorek zarodkowych, zto§liwych guzow terminalnych lub rakow

wywodzacych sie z komorek ptciowych [1109].

Udowodniono, ze najwicksze ryzyko nowotworzenia (30-50%) zwigzane jest z zaburzonym
rozwojem gonad, takich jak niepelny rozwoj jadra zwigzany z catkowitym zablokowaniem
dojrzewania komorek ptciowych u pacjentow z dysgenezjg gonad 46 XY 1 u niektdrych pacjentéw z
45x/46XY ZRP. Odwrotnie jest u pacjentow z zaburzeniami syntezy testosteronu i zaburzeniami
wrazliwosci na androgeny — oni wykazuja duzo mniejsze ryzyko (1-15%) wystapienia raka in situ
(CIS) w dziecinstwie i ograniczong tendencje¢ do progresji w inwazyjne zmiany [1110].
Uwzgledniajac postgpowanie kliniczne wykonanie biopsji gonady mozna rozwazy¢ podczas
orchidopeksji jako ocene wstgpng. Podstawa postepowania jest jednak samokontrola i badanie USG

wykonywane raz w roku [1096].

3.17.6. Zalecenia dotyczgce leczenia u dzieci zaburzen réznicowania plci

Zalecenia Sila oceny

Noworodkowi z zaburzeniami réznicowania pici nalezy zapewnié¢ dostep | Silna

do wielospecjalistycznego zespotu.

Skieruj pacjenta do doswiadczonego osrodka, ktory zapewni opieke | Silna
neonatologa, endokrynologa dziecigcego, urologa dzieciecego, psychologa
dziecigcego oraz zapewni przekazanie pacjenta do osrodka dla dorostych w

przysztosci

Nie opozniaj diagnostyki i leczenia u zadnego noworodka z obojnaczymi | Silna
narzagdami plciowymi. Utrata soli u pacjenta z wrodzonym przerostem

nadnerczy moze by¢ $miertelna.
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3.18. CLUTO (Congenital lower urinary tract obstruction)

Wprowadzenie

Terminem CLUTO okres$la si¢ ptodowe poszerzenie gornych i dolnych drog moczowych, ktore sg
stwierdzone podczas badania USG. Diagnoza w cigzy jest zazwyczaj stawiana przy wykorzystaniu
tego wlasnie badania. Istnieje wiele sytuacji klinicznych, ktére moga powodowaé
wewnatrzmaciczne poszerzenie drog moczowych. Na diagnoze po urodzeniu sktadaja si¢ wszelkie
zaburzenia anatomiczne czy funkcjonalne, anomalie/malformacje, ktére lezag u podstawy
poszerzenia, np.: zastawki cewki tylnej lub przedniej, zaro$nigcie, dysplazja, zwezenie cewki,
zesp6t brzucha §liwkowatego, odptyw powodujacy poszerzenie, malformacje kloacze, ureterocele,
MMIHS (Megacystis-Microcolon-intenstinal hypoperistalsis) czy zespoét pecherz olbrzymi -
moczowod olbrzymi [1111-1114].

Pecherz olbrzymi

W pierwszym trymestrze cigzy pecherzem olbrzymim okreslamy pecherz, ktéorego wymiar
podhuzny wynosi > 7mm, w drugim i trzecim trymestrze bedzie to powigkszony pecherz, ktory nie
opréznit sie¢ podczas przedtuzonego do 40min badania sonograficznego. 2/3 przypadkéw jest
wtornych do CLUTO, pozostata 1/3 towarzyszy zespolom genetycznym, zaburzeniom
rozwojowym, nieprawidtosciom chromosomalnym, a takze wadom odbytu i odbytnicy; 14% to
pacjenci bez towarzyszacych wad lub z izolowanymi wadami urologicznymi (na przyktad odptyw
pecherzowo-moczowodowy, zdwojenie [1115]. Przeprowadzony w ostatnim czasie przeglad
systematyczny wykazal, ze minimum 45% przypadkow towarzyszy matowodzie a 15% ma
zaburzenia chromosomalne, najczgséciej pod postacig trisomii 13, 18 lub 21. Diagnozy ostateczne
objely zastawki cewki tylnej (57%), zaro$nigcie/zwezenie cewki moczowej (7%), zespot brzucha
sliwkowatego (4%), MMIHS (1%), wady kloacze (0.7%), nieokreslone patologie (36.5%). W 50%
cigze te byly terminowane [1116].

Rokowania dotyczace ptodu sg bezposrednio zwigzane z typem patologii, czasem diagnozy,
obecnoscig bez- lub malowodzia oraz pojemnoscig pegcherza moczowego. Fontanella i wsp.
opracowali system klasyfikacji CLUTO. Opisali trzy stopnie: ciezki (pojemnos¢ pgcherza > 5.4
cm3 oraz/lub bez- lub matowodzie przed 20 tygodniem ciazy), posredni (pojemnos¢ pecherza < 5.4
cm3 oraz/lub normalna ilos¢ ptynu owodniowego w 20 tygodniu Cigzy) oraz tagodny (normalna
ilo§¢ pltynu owodniowego w 26 tygodniu cigzy) [1117]. Ten system klasyfikacji moze by¢
wykorzystywany do przewidywania $miertelno$ci okoloporodowej oraz szacunkowego GFR w
okresie poporodowym. Inny przeglad systematyczny, rowniez przeprowadzony w ostatnim czasie,

dotyczyl rokowania pacjentdw z pecherzem olbrzymim. Ujawnil, ze w 32% przypadkéw dochodzi
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do samoistnego spontanicznego ustgpienia, wskaznik ustgpowania jest wyzszy w pecherzach

olbrzymich wykrytych wczeséniej (przed 18 tygodniem cCiazy) (40% vs 12%) [1118].

Zastawki cewki tylnej

3.18.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Zastawki cewki tylnej to jedna z niewielu wad wrodzonych uktadu moczowego zagrazajaca zyciu,
ktéra jest mozliwa do wykrycia w okresie neonatalnym. Przeprowadzony w ostatnim czasie
przeglad systematyczny wykazat, ze ryzyko przewlektej choroby nerek (CKD - chroni¢ kidney
disease) wynosi 32 %, a schytkowej (ESKD - end-stage kidney disease) 20% [1119]. Do 17%
pediatrycznych pacjentow z ESKD to pacjenci z rozpoznanymi zastawkami cewki tylnej [1120].

Czestos¢ wystepowania ZCT zostata oszacowana na 1/7000-8000 zywych urodzen [1112, 1121].

3.18.2. Klasyfikacjazastawki cewki tylnej
Do dzisiaj najczesciej uzywang jest oryginalna klasyfikacja autorstwa Hugh Hamptona Younga
[1122]. Opisat on trzy typy zastawek: typ I, typ I i typ III. Obecnie tylko typ I i III uwazane s3 za
przeszkodowe. Typ II wydaje si¢ by¢ bardziej faldem niestanowigcym przeszkody i nie jest juz

uznawany za zastawke. Definicje typu I 1 IIl wg Youngs brzmig:

Typ | (90-95%). ‘W najczesciej wystepujacym typie obecna jest fatd, lezacy na dnie cewki, w
cigglosci ze wzgorkiem nasiennym, ktory biegnie ku przodowi i rozdziela si¢ na dwa widlaste
wyrostki na poziomie przejScia opuszkowo-bloniastego. Te wyrostki ciggng si¢ jak cienkie
bloniaste zagle, kierujac si¢ ku gorze i przodowi, moga by¢ umocowane w cewce na calym jej
obwodzie. Ogdlnie przyjmuje si¢, ze faldy zastawki zlewaja si¢ calkowicie na przedniej $cianie,
pozostawiajac jedynie otwarty kanal na tylnej $cianie cewki. Fuzja zastawek z przodu nie jest
jednak catkowita w kazdym przypadku, w tym miejscu zdarza si¢ takze delikatna przerwa migdzy
faldami’ [1122].

Typ III. ‘Jest rowniez trzeci typ, ktory znajdowany jest na ré6znym poziomie cewki tylnej 1 ktory
najwyrazniej nie posiada zwigzku ze wzgorkiem nasiennym. Ta przeszkoda przyczepia si¢ na catym
obwodzie cewki, z matym otworem w $rodku [1112]. Opisana poprzeczna blona, przypisywana jest
niecatkowitemu zanikowi urogenitalnej czesci btony stekowej [1123]. Embriologia zastawek cewki
tylnej jest stabo zrozumiana. Btona moze by¢ nietypowym polaczeniem przewodow mezonefrum z

kloaka ptodu [1124].
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3.18.3. Ocena diagnostycza
Przeszkoda na poziomie cewki wptywa w r6znym stopniu na wszystkie czesci uktadu moczowego.
» Czg$¢ gruczotowa cewki jest rozdeta, a przewody wytryskowe poszerzone z powodu wstecznego
odptywu moczu.
* Szyja pecherza jest przerosnicta i Sztywna.
* Przero$nigty pecherz moze posiadaé liczne uchyiki.
* Niemal wszyscy pacjenci “zastawkowi” prezentuja obustronne poszerzenie goérnych drog
moczowych. Moze to by¢ spowodowane samg zastawka i wysokim cisnieniem w pecherzu albo
zwezeniem  przypecherzowym  moczowodow, spowodowanym  przerosnigta migSniowka
wypieracza.
« Jesli wystepuje wtorny odptyw pecherzowo-moczowodowy, dotkniete nim nerki majg w

wiekszosci przypadkéw pogorszong funkcje.

Podczas prenatalnego przesiewowego badania ultrasonograficznego, objawami zastawki cewki
tylnej moga by¢: obustronne poszerzenie uktadow kielichowo-miedniczkowych i moczowodow
oraz rozdety pecherz moczowy. Wydaje si¢, ze gruboscienny pecherz jest lepszym czynnikiem
predykcyjnym wystgpienia ZCT niz poszerzona tylna cewka (objaw ,,dziurki od klucza”) [1125].
Rozrdznienie patologii zwigzanej z przeszkoda w odptywie moczu na podstawie samego badania
USG jest ogromnym wyzwaniem [1126]. W przypadkach, w ktorych wspolistnieje wzmozona
echogeniczno$¢ nerek, poszerzenie drog moczowych i matowodzie - powinno si¢ podejrzewac
ZCT. Prenatalne badanie USG jest adekwatne w wiekszosci przypadkéw (90%) [1127]. Jednakze,
w sytuacjach gdy badanie ultrasonograficzne jest trudne technicznie, miedzy innymi w przypadkach
bez- lub matowodzia, niekorzystnego utozenia ptodu lub podejrzenia mnogich wad, migdzy innymi
przewodu pokarmowego, badanie z uzyciem technik rezonansu magnetycznego moze dostarczy¢
dodatkowych informacji [1127 — 1129].

Cystografia mikcyjna po urodzeniu potwierdza rozpoznanie ZCT. To badanie jest kluczowe
za kazdym razem, gdy istnieje podejrzenie przeszkody podpgcherzowej, poniewaz dobrze obrazuje
anatomi¢ cewki podczas mikcji. Wtorny odptyw pegcherzowo-moczowodowy obserwowany jest u
co najmniej 50% pacjentow z ZCT [1130]. Odptyw jest nieodtacznie zwigzany z dysplazja nerek u
pacjentéw z ZCT. Obowiazuje teoria, ze odptyw do jednej z nerek dziata niczym zawoér spustowy,
ktory chroni druga nerke redukujgc tam cisnienie, prowadzac tym samym do lepszego rokowania
[1131]. Inne mechanizmy ochronne to: uchylki pecherza moczowego, przesick moczu, wyciek

moczu poza uktad moczowy z moczobrzuszem lub bez [1132]. W odleglej obserwacji nie
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wykazano znaczacej przewagi wyzej wymienionych efektow ochronnych w poréwnaniu z innymi
pacjentami z ZCT [1133, 1134].

Scyntygrafia nerek jest wazna do oceny funkcji nerek (z DMSA lub MAG?3). Kreatynina, mocznik i
elektrolity powinny by¢ skrupulatnie monitorowane w pierwszych dobach zycia. Wstepne
postepowanie uwzglednia wielospecjalistyczng opieke z udziatem nefrologa dziecigcego. Klinicysta
musi by¢ $wiadomy wspotwystepowania ZCT z wnetrostwem oraz/lub przepukling pachwinowg
[1135]. Wnetrostwo wystepuje u 12 - 17% pacjentow z ZCT, czyli dziesigciokrotnie czesciej
[1136].

3.18.4. Postgpowanie

3.18.4.1. Postgpowanie prenatalne

Wigkszo$¢ przypadkow ZCT stwierdzanych jest przed urodzeniem [111 - 1114]. Przeszkoda
prowadzi do zmniejszonego wydalania moczu, ktore moze prowadzi¢ do mato- lub bezwodzia. Ptyn
owodniowy jest potrzebny dla prawidlowego rozwoju phluc i jego brak moze prowadzi¢ ich
hipoplazji, powodujac stan zagrozenia zycia.
Nerki rozpoczynajg produkcje moczu w 10 tygodniu zycia ptodowego. Wiele przypadkow pecherza
olbrzymiego (7 — 15mm) u pacjentow z normalnym kariotypem ulega spontanicznej rezolucji przed
20 tygodniem zycia ptodowego, co jest rzadko obserwowane w przypadkach, gdzie dtugosc
pecherza > 15mm (> 12 mm przed ukonczeniem 18 tygodnia cigzy) [1126, 1137, 1138]. Prenatalne
obrazowanie nerek przed ukonczeniem 20 tygodnia ciazy jest trudne i rzadko moze by¢ wykonane
wczesniej, nawet z uzyciem badania przez pochwe [1139]. Mozliwos$ci zwigzane ze spontaniczng
rezolucja powiekszonego pecherza moczowego oraz mozliwosci poprawnego zobrazowania nerek
to prawdopodobnie gldwne utrudnienia zwigzane z doborem odpowiedniego czasu dla interwencji
prenatalnych.
Poniewaz dysplazja nerek jest nieodwracalna, bardzo wazna jest identyfikacja plodow z dobra
funkcja nerek. Lepsze rokowanie majg ptody, u ktérych w trzech probkach moczu pobranych w
ciggu trzech réznych dni poziom sodu nie przekracza 100 mmol/L, chlorkow 90 mmol/L, a
osmolarno$¢ 200 mOsm/L [1140]. Probki moczu pobierane przed ukonczeniem 23 tygodnia cigzy
(b2-mikroglobulina, séd, chlorki, wapn) moga okaza¢ si¢ pomocne W identyfikacji tej grupy, w
ktorej terapia prenatalna moze przynies¢ najwigksze korzysci [1141]. Podczas konsultacji
udzielanej rodzicom pacjenta najbardziej istotne sg informacje dotyczace ilosci plynu
owodniowego, wygladu nerek oraz wyniki badania biochemicznego moczu ptodu.

Interwencje prenatalne maja za zadanie przywrocenie odpowiedniej ilosci plynu

owodniowego 1 wtornie obnizenie ryzyka niedorozwoju pluc czy postepujacego uszkodzenia nerek
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[1142]. Decyzje dotyczace podjecia interwencji prenatalnej bazuja na systemie klasyfikacji
ztozonym z badania ultrasonograficznego, ilosci plynu owodniowego oraz wynikdéw badania
biochemicznego moczu ptodu [1113].Wczesne interwencje — ponizej ukonczonego 16 tygodnia
cigzy — moga by¢ kluczowe dla funkcjoi nerek, ale postawienie wlasciwej diagnozy 1 wykrycie wad
towarzyszacychjest niesamowicie trudne w tym czasie [1143]. Interwencje wykonane w
pozniejszym czasie niosg za soba ryzyko uszkodzenia nerek, sg korzystne w zakresie rozwoju phuc.

Zaktadanie shuntu pecherzowo-owodniowego niesie ryzyko komplikacji w 21 - 59%
przypadkow, a przemieszczenie shuntu jest najczestszym powiklaniem [1142]. Randomizowane
badanie PLUTO nie wykazalo korzysci z zaktadania shuntow w zakresie poprawy funkcji nerek;
oceny dokonano za pomocg VAS (Visual Analogue scale) [1144]. Metaanaliza dotyczaca
interwencji w przypadku CLUTO wykonana w ostatnim czasie wykazata, ze VAS skutkowat
wyzszym odsetkiem przezycia okotoporodowego niz leczenie zachowawcze (57.1% vs 38.8%)), ale
nie odnotowano istotnej réznicy odsetka przezy¢ w okresie 6 — 12 miesiecy, 2 lata ani w zakresie
funkcji nerki [1145]. Cystoskopia ptodowa z wykorzystaniem ablacji laserowej niesie wysokie
ryzyko powiktan bez dowodéw na skuteczno$¢ takiej interwencji [1146]. Ze wzgledu na wysoki
odsetek powiktan ablacji laserowej, sprawdzana jest technika poszerzania balonowego [1147].
Niewielka liczba pacjentow wilaczonych do tych badan nie pozwala na wypracowanie
rekomendacji. Informacje dotyczace naturalnego przebiegu CLUTO przekazywane rodzicom
powinny obejmowaé takze kontrowersje i niepewne dowody dotyczace leczenia i diagnostyki

1142].

3.18.4.2. Postegpowanie po urodzeniu

Odbarczenie pecherza. U noworodka z podejrzeniem zastawki cewki tylnej konieczny jest drenaz
pecherza 1 - jesli jest to mozliwe - pilna cystografia mikcyjna. Noworodek moze by¢
zacewnikowany matym drenem, na przyktad ,feeding tube”. Cystografia mikcyjna jest
wykonywana dla potwierdzenia diagnozy oraz oceny polozenia cewnika - w pecherzu, a nie w
cewce tylnej. Alternatywna opcja jest zatozenie cewnika nadtonowego, wykonanie cystografii i
pozostawienie drenu do czasu, az noworodek bedzie wystarczajgco stabilny by zosta¢ poddanym
endoskopowemu nacieciu lub resekcji zastawki.

Ablacja zastawki. Kiedy stan noworodka si¢ ustabilizuje, a poziom kreatyniny spadnie, kolejnym
krokiem jest usunigcie przeszkody podpgcherzowej. W przypadkach, gdzie cewka jest zbyt mata,
aby bezpiecznie przeprowadzi¢ przez nig cystoskop, wykonywana jest przetoka nadtonowa do

czasu, kiedy ablacja zastawki bedzie mozliwa. Obecnie dostgpne sg mate pediatryczne cystoskopy 1
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resektoskopy umozliwiajgce ablacje lub resekcje zastawki na 4-5, 7-8 lub 12 godzinie, albo we
wszystkich tych trzech pozycjach, w zalezno$ci od preferencji chirurga. Waznym jest, aby unikaé
rozleglej elektrokoagulacji, poniewaz najczestszym powiktaniem tego zabiegu jest powstanie
zwezenia. Dwa z ostatnio opublikowanych badan pokazaty znaczaco nizszy odsetek zwezen cewki
po uzyciu zimnego noza w poréwnaniu do diatermii [1148, 1149]. W ciagu trzech miesigcy od
pierwotnego leczenia, w zalezno$ci od przebiegu klinicznego, kontrolna cystografia albo re-

cystoskopia powinna by¢ przeprowadzona celem oceny skutecznosci leczenia [1150 - 1152].

Przetoka pecherzowa. Jesli dziecko jest zbyt mate i/lub w zbyt cigzkim stanie dla leczenia
endoskopowego, celem czasowego obarczenia pgcherza wytwarzana jest przetoka nadtonowa. Jesli
poczatkowo zostanie zatozony cewnik nadtonowy, moze on pozostaé na szes¢ do dwunastu tygodni,
w pozostalych przypadkach przetoka pecherzowo-skérna powoduje poprawe badz stabilizacje
gornych drog moczowych u ponad 90% pacjentow [1153, 1154]. Mimo obaw, Ze vesicostomia
moze zmniejszy¢ podatno$¢ lub pojemno$¢ pecherza, dotychczas nie przedstawiono danych na
poparcie tych obaw [1155, 1156]. Ponadto dowiedziono, ze u pacjentow z ZCT w stopniu 3
przewlektej choroby nerek dodanie wesikostomii do ablacji nie zmniejszylo czestoSci

wystepowania schytkowej niewydolnos$ci nerek [1157].

Wysoka przetoka. Jesli przetoka pecherzowa jest niewystarczajaca dla odbarczenia gornych drog
moczowych, nalezy rozwazy¢ wykonanie wysokiej przetoki moczowej. Przetoka moze okaza¢ sig
korzystna dla pacjentdéw z nawracajagcymi zakazeniami drég moczowych, z brakiem poprawy
funkcji nerek i/lub narastaniem poszerzenia gornych drog moczowych, mimo odpowiedniego
odbarczenia pgcherza. Wybor rodzaju przetoki moczowej zalezy od preferencji chirurga, kazda z
technik - wysoka petlowa przetoka moczowodowa, pierScieniowa przetoka moczowodowa,
koncowa przetoka moczowodowa, pielostomia - ma swoje wady i zalety [1158 1161].

Odprowadzenie moczu moze odsungé¢ w czasie progresj¢ schytkowej choroby nerek [1157]. Zabieg
rekonstrukcyjny powinien by¢ odroczony do czasu, az gorne drogi moczowe poprawig si¢ do

takiego stopnia, ktorego mozemy oczekiwac.

Odptyw pecherzowo moczowodowy jest bardzo czgsty u pacjentow z ZCT (az do 72%),
obustronnie wystepuje w 32% przypadkéw [1162]. Profilaktyka antybiotykowa moze by¢ zalecona
podczas pierwszych miesi¢cy zycia, zwlaszcza u pacjentow z wysokim stopniem odptywu [876],
natomiast u pacjentow ze stulejka mozna rozwazy¢ obrzezanie, aby zmniejszy¢ ryzyko zakazenia

uktadu moczowego [1163]. Wciaz jednak brakuje randomizowanych badan obejmujacych grupe
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pacjentow z ZCT. Wczesne zastosowanie oksybutyniny moze poprawi¢ funkcje pecherza, co
pokazano w jednym =z badan obejmujacym 18 pacjentow [1164]. Odpltyw pecherzowo-
moczowodowy wysokiego stopnia jest zwigzany ze gorsza funkcja nerek i jest uwazany za
negatywny czynnik rokowniczy [1165, 1166]. Jednakze wczesne usuni¢cie nerki wydaje si¢ by¢
niepotrzebne, dopoki nie sprawia ona problemow. Pozostawiony wowczas moczowdd moze zostad
wykorzystany do augmentacji pgcherza moczowego [1167]. Pogorszenie funkcji nerek bez
konkretnej przeszkody oraz z poliuria moze doprowadzi¢ do nadmiernego rozdecia pecherza w
godzinach nocnych. Drenaz pecherza w nocy moze mie¢ ogromny wplyw na obecnos¢ wodonercza
oraz na funkcj¢ nerek [1168, 1169]. U pacjentdow z duzymi zaleganiami moczu w ciggu dnia
wprowadzenie czystego przerywanegocewnikowania moze by¢ korzystne [1170, 1171]. U
pacjentéw, ktorzy nie chcg prowadzi¢ czystego przerywanego cewnikowania przez cewke

moczowa, wytworzenie przetoki Mitrofanoffa jest dobra alternatywa [1172].

3.18.5. Kontrola
Okreslono szereg czynnikow prognostycznych. W pismiennictwie spotyka si¢ rozlegly zakres
poziomu kreatyniny w surowicy (0.85 mg/dl — 1.2 mg/d (umol/L) [1173 — 1176]. Warstwa
srodmigzszowa nerek (jej ilos¢ - catkowita oraz jako$¢ — zrdznicowanie korowo-rdzeniowe,

echogenicznos$¢ nerek) oceniona w wyjsciowym badaniu USG ma warto$¢prognostyczng [1177].

Pacjenci z ZCT wymagaja monitorowania do konca zycia, poniewaz dysfunkcja pecherza (“pecherz
zastawkowy”) jest u nich czgsta, a opdznienie uzyskania kontroli mikcji (przetrzymywanie moczu
w dzien i w nocy) stanowi duzy problem [1178, 1179]. Wedtug doniesien z pismiennictwa, badanie
urodynamiczne ma ogromne znaczenie u tych pacjentow, szczeg6lnie w grupie z podejrzeniem
dysfunkcji pecherza [1180, 1181]. Stabe czucie 1 podatno$¢ pecherza moczowego, nadczynno$¢
wypieracza, poliuria (zwlaszcza w nocy) i wspotwystepowanie wyzej wymienionych objawow,
odpowiadajg za dysfunkcj¢ pecherza. U pacjentéw z nadczynno$cia wypieracza leczenie
antycholinergiczne moze poprawi¢ funkcje pecherza, jednak istnieje niewielkie ryzyko
odwracalnego porazenia wypieracza (3 sposrod 37 pacjentow w jednym z badan) [1182, 1183]. U
pacjentow ze stabym opréznianiem pecherza, a-bloker moze moze zredukowac zaleganie moczu po
mikcji, co przedstawiono w jednym z badan u 42 pacjentdw stosujacych terazosyng (Srednio
zalegania zostaly zredukowane z 16 ml do 2 ml) [1184]; w innym badaniu skuteczna okazala si¢
tamsulozyna [1185]. W kwestii naciecia szyi pecherza Panel nie wypracowal konsensusu

dotyczacego wskazan i skutecznosci takiego dziatania. Wysoki poziom kreatyniny (> 1 md/dL) i
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powazna dysfunkcja pecherza sa czynnikami ryzyka terapii nerkozastepczej [1186, 1187].
Przeszczepienie nerek u tych pacjentow moze by¢ przeprowadzone bezpiecznie i skutecznie [1188,
1189]. Pogorszenie funkcji przeszczepu jest gléwnie zwigzane z dysfunkcja dolnych drog
moczowych [1188]. Z tego wzgledu niezwykle istotnym jest posiadanie i utrzymanie odpowiednio
funkcjonujacego zbiornika. Postepowanie diagnostyczne i lecznicze jest przedstawione na Rycinie
12.

Dostepnych jest tylko kilka raportow, ktore dotycza funkcji seksualnej i ptodnosci pacjentéw z
ZCT. Wykazano nieznaczne ostabienie tych funkcji, zwlaszcza wsrod pacjentow poddanych
dializom [1190, 1191]. W podsumowaniu wiekszos$¢ z pacjentdw nie prezentowala zaburzen erekcji
(74 — 94%) a plodno$¢ byta porownywalna z populacyjng [1192]. U kazdego pacjenta negatywny
wpltyw choroby na w/w funkcje powinien by¢ wzigty pod uwage, poniewaz ci pacjenci maja
podwyzszone ryzyko wystgpienia obustronnego wnetrostwa, nawracajacych zapalen najadrzy oraz

schytkowej niewydolnosci nerek [1192].
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Rycina 12: Algorytm post¢powania leczniczego z ocena powiklan u noworodkow leczonych z
powodu zastawki cewki tylnej (ZCT)

Noworodek z mozliwg ZCT, poszerzeniem gornych drog moczowych i niewydolnos$cig nerek

USG, cystouretrografia mikcyjna, ocena czynnosci nerek i zaburzen elektrolitowych

Potwierdzenie diagnozy

v

Odprowadzenie

moczu z

pecherza

Opieka nefrologiczna jesli potrzebne

\ 4

Usunigcie zastawki jesli dziecko jest

w stabilnym stanie

— v

\

Zmniejszenie poszerzenia drog
moczowych i funkcji nerek

Bez poprawy lecz stabilnie

Bez poprawy lub
pogorszenie

A

- uwazna obserwacja

- monitoruj infekcje uktadu moczowego
- monitoruj funkcje nerek
- monitoruj nocng poliuri¢ i nadczynny pecherz

!

- nawracajace infekcje
- stabe oprdznianie pgcherza

- postepujaca utrata funkcji nerek

l

Rozwaz odprowadzenie
moczu

krétkoterminowo

v

dtugoterminowo

rozwazy¢ augmentacje Pecherza
i przetoke Mitrofanoffa

- sprawdz resztkowe ZCT

- CIC w przypadku niepetnego oprdzniania pecherza

- rozwaz nocne drenowanie
- rozwaz leczenie alfa blokerami

nadczynny

.....

197




3.18.6. Podsumowanie
Zastawka cewki tylnej jest jedng z niewielu zagrazajacych zyciu wrodzonych anomalii uktadu
moczowego, rozpoznawang w okresie noworodkowym. Pomimo optymalnego leczenia, w niemal
jednej trzeciej przypadkoéw skutkuje niewydolno$cig nerek. Obustronne wodonercze z poszerzeniem
moczowodow oraz rozdgty pecherz sg niepokojagcymi objawami wskazujagcymi na ZCT u
noworodkow. Cystografia mikcyjna potwierdza rozpoznanie ZCT. Renoscyntygrafia z opisem
podzialu funkcji nerek jest wazna do oceny czynnos$ci nerek, a poziom st¢zenia kreatyniny w
surowicy powyzej 80 umol/L koreluje ze stabym rokowaniem. W chwili obecnej terapia prenatalna
staje si¢ coraz bardziej popularnym sposobem leczenia. Identyfikacja pacjentow, ktorzy moga
skorzysta¢ z leczenia prenatalnego uropatii przeszkodowej pozostaje duzym wyzwaniem.
Postepowanie po urodzeniu polega na drenazu pgcherza moczowego przez cewke moczowa lub
nadtonowo, a jesli stan dziecka jest wystarczajaco stabilny, wykonanie endoskopowego przeciecie
zastawki. Je$li dziecko jest zbyt mate i/lub zbyt chore, by zosta¢ podanym procedurze
endoskopowej, opcja pozostaje przetoka pecherzowo-skorna. Jesli jest ona niewystarczajaca dla
drenazu gornych drog moczowych, nalezy rozwazy¢ wysoka przetoke moczowodowo-skorng.

Wszyscy pacjenci wymagaja monitorowania do konca zycia, poniewaz powszechnie
wystepuje u nich dysfunkcja pgcherza, ktéra moze powodowaé postepujace pogorszenie czynnosci
gornych drog moczowych, jesli nie bedzie odpowiednio prowadzona. W dhuzszym czasie
obserwacji u 10 - 47% pacjentow moze rozwing¢ si¢ schylkowa niewydolnos¢ nerek.

Przeszczepienie nerki moze by¢ u nich przeprowadzone bezpiecznie i skutecznie.

. Zastawka cewki przedniej (AUV - Anterior urethral valve)

Zastawka cewki przedniej to pasmo tkanki tacznej w ksztalcie potksiezyca lub irysa, ktore znajduje
si¢ po brzuszsznej stronie cewki moczowej. Moze wystgpowac jako jako wada izolowana, sktadowa
réznych zespotdéw i moze by¢ pomylone z uchytkiem cewki. Etiologia izolowanej zastawki cewki
przedniej prawdopodobnie wynika z wrodzonej przeszkody cewkowej, patologicznego potaczenia
cewki zotedziowej 1 praciowej, wrodzonego torbiclowatego poszerzenia gruczotow
okotocewkowych lub rozerwanej dystalnej wargi syringocele [1193]. Zastawka cewki przedniej
wystepuje rzadziej niz zastawki cewki tylnej. Moze wystgpowac na poziomie cewki btoniastej, kata
paciowo-mosznowego i cewki praciowej. U pacjentdw moga wystepowac staby strumien moczu,
,,balon” podczas mikcji, zakazenia uktadu moczowego oraz krwiomocz. Zastawki cewki przedniej
podlegaja klasyfikacji Firlit 1 wsp. 1 sg klasyfikowane w zaleznosci czy towarzyszy im uchytek lub
poszerzenie cewki i gornych drog moczowych [1194]. Do diagnostyki wykorzystuje sie

cystouretrografie mikcyjna, w ktorej obserwujemy poszerzenie lub wydluzenie cewki tylnej,
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poszerzenie cewki przedniej, pogrubialg trabekulowang $ciane¢ pecherza moczowego, przerosnicta
szyj¢ pecherza moczowego, odptywy pecherzowo-moczowodowe oraz uchytki cewki. W
przypadkach watpliwych wsteczna uretrografia moze okaza¢ si¢ pomocna — pokazuje linijny
przyscienny brak zakontrastowania wzdluz przedniej Sciany lub fragment poszerzonej cewki, ktory
konczy si¢ tagodng wypuktoscig lub nagla zmiang wymiaru cewki w CUM [1195].W leczeniu
wykorzystuje si¢ przede wszystkim endoskopowe metody ablacji cewki. W wybranej grupie
pacjentéw, wytworzenie czasowej przetoki moze by¢ opcja leczenia do czasu az dziecko bedzie
kwalifikowa¢ si¢ do zabiegdw endoskopowych. Metody chirurgii otwartej sg zarezerwowane dla
pacjentow z duzymi uchytkami cewki oraz wadami ciata gabczastego. Niewydolnos¢ nerek moze
rozwingc¢ si¢ u 22 % pacjentdw a ryzyko jej wystapienia jest najwyzsze u pacjentow, u ktorych w
okresie przedoperacyjnym wystepuje azotemia, odplyw pecherzowo-moczowodowy oraz zakazenia

uktadu moczowego [1196].

. Uchylek cewki przedniej (AUD - Anterior urethral diverticulum)

Czesta manifestacja uchyltka cewki przedniej w okresie postanatalnym sa: tatwo poddajace sig
uciskowi obrzgk brzusznej strony pracia, kropelkowy wyiek moczu po zakonczeniu mikcji,
problemy z oddawaniem moczu, staby strumien moczu i nawracajace zakazenia uktadu moczowego
[1197 — 1999]. Diagnozg stawia si¢ na podstawie cytouretrografii mikcyjnej z lub bez wstecznego
uretrogramu. W przypadku matych uchylkéw, opcja leczenia jest endoskopia. Wigksze uchytki
wymagajg wycigcia z nastepowa dwuwarstwowa plastyka cewki moczowej; albo marsupializacji z
plastyka cewki wykonana etapowo. W przypadku urosepsy i1 uropatii zaporowej mozna zatozy¢
cewnik nadlonowy. Po poprawieniu si¢ stanu ogolnego, a przed definitywnym leczeniem
chirurgicznym pacjenta, tymczasowe odprowadzenie moczu poprzez przetoke pecherzows lub
cewkowa w czegsci blizszej moze by¢ wykorzystane [1200, 1201]. Uchytki wigza si¢ z obecnoscia
dystalnie wystepujacej tkanki w ksztalcie wargi, ktora tatwo pomyli¢ z zastawka. Z anatomicznego
punktu widzenia, w przypadku zastawki cewki przedniej cialo gabczaste rozwinigte jest

prawidtowo, podczas gdy w przypadku uchylka cewki przedniej jest ono nie w petni wyksztatcone
[1200].

. Syringocele

Gruczoty Cowper’a to dwa gruczoty cewki opuszkowej, ktére sa zlokalizowane na wysokosci
przepony moczowo-piciowej. Obustronnie wydzielaja $luz uwalniany przed ejakulacja przez
zwieracz zewngtrzny do cewki moczowej, CO ma miejsce w odleglosci okoto 1 - 2 cm dystalnie od

zwieracza. Syringocele to torbieclowate poszerzenie tych gruczotow. Etiologicznie moze to by¢
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wada wrodzona (torbiel zastoinowa wewnatrzcewkowego odcinka przewodu) lub nabyta (uraz lub
infekcja). Klasyfikowane jest jako proste, zaro$nigte, z perforacja oraz rozerwane [1202].
Prostszym podzialem mogtby by¢ podziat, w ktérym syringocele z perforacja i rozerwane
okreslanby jako ,,otwarte”, a zaro$nicte jako ,,zamkniete”. Zamknigte syringocele moze dziata¢ jak
przeszkoda w odptywie moczu, otwarte jak uchylek, powodujac kroplowe wydalanie moczu po
mikcji a czasami, przy konkretnym utozeniu, takze przeszkode w odptywie moczu [1203]. Najlepiej
klasyfikowaé syringocele jako przeszkodowe i nieprzeszkodowe — ma to znaczneie w zrozumieniu
patofizjologii i wyborze postepowania [1204]. W zaleznosci od typu, pacjenci zglaszajg si¢ z
kroplowym popuszczaniem moczu po mikcji, wydzieling z cewki moczowej, zakazeniem uktadu
moczowego, bélem w okolicy krocza, krwinkomoczem, objawami przeszkodowego oddawania
moczu, objawami dyzurycznymi i zaleganiem moczu. Diagnoza stawiana jest na podstawie badania
kontrastowego cewki wykonywanego wstecznie lub nie — mozna tam uwidocznié, dystalnie od
prostaty, torbielowaty brak zakontrastowania. Jezeli CUM nie jest badaniem roztrzygajacym przed
leczeniem rekonstrukcyjnym, do dyspozycji pozostaje badanie ultrasonograficzne i/lub MR.
Endoskopowe nacigcie torbieli, zarowno w przypadkach syringocele przeszkodowych i nie, jest
skutecznym sposobem marsupializacji [1205]. W sytuacjach, w ktorych nie mozna skorzystaé z

metod endoskopowych, korekcja metodami chirurgii otwartej moze zosta¢ rozwazona.

. Cobb’s collar

Jest to wrodzone bloniaste zwegzenie cewki btoniastej. Rozni si¢ od COPUM 1 przebiega bez
ciggtosci ze wzgorkiem nasiennym 1 zwieraczem zewngtrznym; moze odpowiada¢ przetrwatemu
fragmentowi btony moczowo-piciowej [1206]. CUM wykazuje zwezenie blizszej czesci cewki
btoniastej z fatldami biegngcymi proksymalnie, poszerzong cewke tylna, przero$nieta szyj¢ pecherza
oraz inne cechy $wiadczace 0 przeszkodzie podpecherzowej. Leczeniem z wybory jest
endoskopowe nacigcie; uzycie zimnego noza w poréwnaniu z elektrokoagulacja cechuje si¢

nizszym odsetkiem nawrotow [1207].

. ZaroS$ni¢cie/zwezenie cewki

Wrodzone zaro$nigcie meskiej cewki moczowej to catkowita blokada w odplywie moczu
spowodowana obecnoscig blony, ktora zwykle zlokalizowana jest u konca cewki sterczowe;.
Cewka, dystalnie od tego punktu, jest zazwyczaj hypoplastycza; jest to prawdopodobnie zwigzane z
brakiem mikcji w okresie ptodowym [1208]. Zaros$nigcie cewki moczowej wspotwystepuje z
poszerzeniem pecherza moczowego, odplywami pegcherzowo-moczowodowymi, wodonerczem i

dysplazja nererk [1209]. Wigkszo$¢ opisanych dotychczas przypadkéw to pacjenci z fenotypowym
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zespotem brzucha sliwkowatego. Interwencja prenatalna moze by¢ kluczowa w zakresie przezycia
ptodu [1210]. Pomimo iz opisano juz metody augmentacji z wykorzystaniem poszerzania cewki

(PADUA), wigkszos¢ przypadkow wymaga nadpecherzowego odprowadzania moczu [1208, 1209].

. Polipy cewki tylnej (PUP - Posterior urethral polyps)

Chociaz polipy cewki tylnej nie sg przyczyng wodonercza wystepujacego w okresie prenatalnym, w
pozniejszym zyciu moga stanowic¢ przeszkode w odplywie moczu. S to polipowate, uszyputowane
struktury zbudowane z tkanki widknisto-nablonkowej, ktore zlokalizowane sg w cewce tylnej,
proksymalnie do wzgorka nasiennego. Ich poczatek znajduje si¢ w dnie cewki moczowej, a koniec
sigga do szyi pecherza moczowego i podczas mikcji, z powodu dystalnego przemieszczenia si¢
zmiany, stanowi przeszkod¢ [1211]. Pacjenci skarzg si¢ na objawy dyzuryczne, krwiomocz oraz
objawy utrudnionego oddawania moczu, takie jak staby strumien moczu i przerywane oddawanie
moczu. Podejrzenie obecnosci polipa mozna wysnu¢ podczas badan CUM oraz/lub ultrasonografii,
ale rozpoznanie jest potwierdzane podczas cystouretroskopii. Leczenie to zazwyczaj endoskopowe
usuniecie polipa. Przebieg choroby jest tagodny i w publikacjach nie odnotowano dotychczas

nawrotow [1212, 1213].

3.18.7. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia zastawki cewki tylnej u

dzieci.

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)

Zastawka cewki tylnej to jedna z kilku zagrazajacych zyciu | 1b
wrodzonych anomalii uktadu moczowego rozpoznawana w okresie

noworodkowym.

Interwencja  prenatalna moze by¢ rozwazona po badaniu | 4
ultrasonograficznym, badaniach biochemicznych moczu ptodu,

okresleniu kariotyu oraz ocenie 1lo$ci ptynu owodniowego.

Pomimo optymalnego leczenia blisko jedna trzecia pacjentow ma | 2b

ostatecznie niewydolno$¢ nerek.

Obustronne poszerzenie uktadow kielichowo-miedniczkowych i | 2b
moczowodow oraz poszerzony pecherz sg objawami sugerujgcymi
ZCT w badaniu ultrasonograficznym; cystografia mikcyjna potwierdza

rozpoznanie.
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Poziom st¢zenia kreatyniny w surowicy krwi powyzej 85 pmol/L | 2a

koreluje ze ztym rokowaniem.

W dluzszej obserwacji u 20% pacjentow rozwija si¢ schylkowa | 2a
niewydolno$¢ nerek na podtozu pierwotnej dysplazji i/lub dalszego
pogorszenia zwigzanego z dysfunkcja pgcherza. Przeszczepienie nerek
u tych pacjentow jest bezpieczne i skuteczne, pod warunkiem poprawy

funkcji pecherza.

Zalecenia Poziom | Sila
dowodu | oceny
(LE)

Diagnostyke zastawki cewki tylnej zaczynij od badania usg, ale 3 Silna

cystouretrografia jest konieczna dla potwierdzenia rozpoznania

Ocen funkcje nerek w badaniu izotopowym z DMSA lub MAG3. Silna

Monitoruj poziom kreatyniny w surowicy jako czynnik rokowniczy.

Prenatalny drenaz pgcherzowo-owodniowy nie jest zalecany dla 1b Staba

poprawy funkcji nerek.

Zaproponuj endoskopowe przeciecie zastawki po zdrenowaniu 3 Silna

pecherza i stabilizacji stanu dziecka.

Zaproponuj przetoke nadtonowg dla odbarczenia pecherza, jesli Silna

dziecko jest zbyt mate na przecigcie zastawki.

Zaproponuj wysoka przetoke, jesli odbarczenie pecherza jest Silna

niewystarczajace dla goérnych drég moczowych, a stan dziecka

pozostaje niestabilny.

Monitoruj czynnos$¢ pegcherza i nerek do konca zycia kazdego 3 Silna

pacjenta.

3.19. Rzadkie choroby u dzieci

3.19.1. Pozostatosci moczownika
Wstep
Moczownik jest strukturg zarodkowa, ktéra powstaje w wyniku oddzielania si¢ omoczni od kloaki

brzusznej. Omocznia powstaje w 16 dniu po zaplodnieniu jako malutka, palcowata wypustka $ciany
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ogonowe] pecherzyka zoltkowego — pozostaje w ciagglosci z kloakg brzuszng 1 z drugiej strony z
pepkiem. Brzuszna czg$¢ kloaki, po jej podziale przez przegrod¢ moczowo-plciowa, rozwija si¢
jako pecherz moczowy. Poczatkowo pecherz rozcigga si¢ az do pegpka [1214]. Wraz z rozwojem
ptodu 1 zstgpowaniem pecherza moczowego do miednicy, potaczenie pomigdzy pepkiem i
moczownikiem jest coraz slabsze, jego szczytowa cze$¢ stopniowo zweza sie¢ do niewielkiego,
wloknisto-mig$niowego pasma w 4 — 5 miesigcu cigzy. Nastgpnie moczownik zamyka si¢

kompletnie i tworzy wi¢zadto pgpkowe posrodkowe [1215 — 1217].

Rozmiar moczownika waha si¢ miedzy 3 a 10 cm dlugosci oraz 8 do 10 mm S$rednicy. Jest to
trojwarstwowa struktura tubularna, ktdérej najbardziej wewnetrzng warstwe tworzy nabtonek
przejsciowy, srodkowa tkanka taczna, a warstwa zewnetrzna pozostaje w cigglosci z migSniem

wypieraczem [1218].

Pozostatosci moczownika (URs — urachal remnants) powstajg jako wynik niepelnego zaros$nigcia
omoczni 1 wystepuja jako: (1) zatoka moczownika, (2) torbiel moczownika, (3) uchylek
pecherzowo-moczownikowy oraz (4) przetrwaty moczownik [1215, 1216, 1219]. Wigkszo$¢ z tych
stanow jest bezobjawowa, ale okazjonalnie moga powodowac infekcje, dolegliwosci dyzuryczne

lub przeksztalci¢ si¢ w raka z komoérek moczownika w pdzniejszym czasie [1218, 1220].

3.19.1.1. Epidemiologia

Doniesienia na temat czgstosci wystgpowania znacznie si¢ roznig — w piSmiennictwie, zwlaszcza
starszym, znajdziemy informacj¢, Ze jest to problem wystepujacy rzadko, ale takze, Ze jest to
problem powszechny. Robert i wsp. stwierdzili, ze u pacjentow ponizej 16 roku zycia pozostatosci
moczownika byly obecne u 61.7% pacjentow [1221]. Stwierdzili takze, ze czesto$¢ ich
wystepowania spada wraz z wiekiem. To potwierdza fizjologiczny zanik URs wraz z wiekiem.
Stopak 1 wsp. przypisuja ten nagly wzrost rozpoznawania URs wigkszej swiadomosci pediatrow
oraz rozwojowi ultrasonografii, ktora utatwita wizualizacj¢ tych struktur [1222].

Badania kliniczne 1 przeprowadzone w przesztosci autopsje wykazywaty mniejszg czestosé
wystepowania URs. Rubin okreslil czgstos¢ wystepowania przetrwalego moczownika na 1 na 7610
pacjentdéw, a torbieli moczownika na 1 na 5000 [1223]. Nix i wsp. zanotowali 3 anomalie sposrod
1168760 pacjentow przyjetych do szpitala, a Blichert-Toft i wsp. 5 przypadkéw na 40000
pacjentow [1224, 1225]. Czesto$¢ wystepowania jest nieznacznie wigksza u chlopcoOw niz u

dziewczat [1226, 1227].
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Roéznorodnos¢ stwierdzanych w pismiennictwie URs ksztattuje si¢ nastepujaco: 10 do 48%
przetrwaly moczownik, 31 do 43% torbiel moczownika, 18 do 43% zatoka moczownika i 3 do 4%
uchytek [1228, 1229].

3.19.1.2. Objawy
Przetrwaly moczownik powoduje staty lub okresowy wyciek moczu z pepka, przyczyniajac si¢ do
powstania ziarniniakdéw pepka oraz zaczerwienienia okolicy pepka u niemowlat [1228]. Torbiel
moczownika stwierdzana jest (1) przypadkowo lub (2) kiedy dojdzie do jej zakazenia, co jest
przyczyng bolow brzucha oraz ropnego wycieku z papka lub ZUM w przypadkach, kiedy uchodzi
do pecherza.

Najczestszym objawem u niemowlat jest ziarniniak pepka, wyciek i zaczerwienienie okolicy
pepka, a u starszych dzieci bol brzucha [1228].

Pozostate objawy zwiazane z obecno$cia zakazonych URs moga obejmowaé wysoka
goraczke, bol brzucha, ZUM, LUTS oraz/lub opér w badaniu przedmiotowym brzucha [1229 —
1233]. Uchytek jest zazwyczaj bezobjawowy i stanowi incydentalne znalezisko podczas badan
prowadzonych z innych przyczyn. Zatoka moze zmiennie oproznia¢ si¢ albo do pecherza
moczowego albo w pepku 1 w zaleznosci od tego mamy do czynienia z ré6znymi objawami [1234].
Zakazenie to najczestsze powiklanie obecno$ci URs [1235]. Ciezkie zakazenie moze wywotaé
zapalenie otrzewnej oraz seps¢. Badania bakteriologiczne tresci z pepka wykazuja zazwyczaj

obecnos¢ Staphylococcus, Streptococcus oraz E.coli [1236].

* Inne wrodzone anomalie:

Ashley stwierdzt jednoczesnie wystepujace patologie u 17 z 46 pacjentow, sposrod ktorych odptyw
pecherzowo-moczowodowy wystepowal najczesciej (6 pacjentéw) [1237]. Inni badacze stwierdzili
astepujgce anomalie towarzyszace URs: zwezenie ujsScia zewngtrznego cewki moczowej,
spodziectwo, przepukling pepkowa oraz przepukliny pachwinowe, wnetrostwo, zaro$nigcie odbytu,
omphalocele, zwezenie polaczenia miedniczkowo-moczowodowego i1 jako najczestsza anomalig

odptyw pecherzowo-moczowodowy [1227, 1238 — 1240].

3.19.1.3. Postawienie diagnozy
W wiegkszosci przypadkow uwaznie przeprowadzony wywiad i badanie przedmiotowe moga
potwierdzi¢ podejrzenie UR. U wielu pacjentdw rozpoznanie mozna potwierdzi¢ w badaniu

ultrasonograficznym [1221]. Wykorzystanie MRI czy TK konieczne jest u niewielu pacjentow
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[1232]. W zwiazku z wspotwystepowaniem UR z innymi wrodzonymi wadami, badania takie jak
CUM czy cystoskopia moga by¢ konieczne. CUM wykonuje si¢ tylko u dzieci z towarzyszacymi
ZUM lub odchyleniami w badaniu ultrasonograficznym gornych drog moczowych. Dla samego
rozpoznania nie jest to konieczne [1241]; niemniej jednak wykonanie CUM moze by¢ pomocne w
okresleniu typu patologii oraz w potwierdzeniu obecnosci odptywu pgcherzowo-moczowodowego —

ci pacjenci maja podwyzszone ryzyko jego wystepowania.

3.19.1.4. Leczenie
Jezeli URs sg objawowe, standardowym postgpowaniem jest ich leczenie chirurgiczne. W
wiekszosci przypadkdw moze to by¢ przeprowadzone w trybie planowym, po wyleczeniu
ewentualnego zakazenia. Zazwyczaj wystarczajaca jest dozylna antybiotykoterapia (na przyktad
cefazolin) w okresie przedoperacyjnym. Jako dojscie chirurgiczne mozna wykorzysta¢ cigcie
Pfannenstiela, okoto- Iub podpekowe w linii posrodkowej [1231,1242]. Nawet u dzieci
objawowych, zwlaszcza mtodszych niz 6 miesigc zycia, mozliwe jest podejScie zachowawcze.
Obserwacja 1 antybiotykoterapia w razie konieczno$ci wraz z kontrolg radiologicza to bezpieczne
podejscie [1228, 1243, 1244]. Dethlefs i wsp. wykazali wylecznie u 90% pacjentow, podczas gdy
Naiditch i wsp. u 44 z 78 [1233]. W ostatnim czasie zalecany jest dostep laparoskopowy, jest
uwazany za bezpieczny [1244 — 1246]. Leczenie operacyjne nie jest pozbawione ryzyka. Odsetek
komplikacji waha si¢ pomigdzy 0 a 20%, najczgsciej sg to zakazenia rany operacyjnej [1222, 1230,
1233, 1242]. W zwiazku z powyzszym oraz tgcznie ze znieczuleniem w miodym wieku wskazania

do leczenia chirurgicznego powinny kazdorazowo by¢ ostroznie okreslone [1247, 1248].

3.19.1.5. Badania histopatologiczne
Usunigto preparaty mogg wykazac¢ obecnos$¢ procesu zapalnego albo struktury torbielowate [1230].
U pacjentéow, u ktérych zmiany byly usuniete w okresie bezobjawowym, czesciej rozponaje si¢

elementy nablonkowe [1232].

3.19.1.6. Rak moczownika
Anomalie moczownika taczy si¢ ze zwigkszonym wyzykiem wystgpowania gruczolakoraka
pecherza moczowego u dorostych, gruczolakorak moczownika wystepuje u okoto 0.18 na 100000
dorostych rocznie [1249]. Zmiany te stanowig 0.1 — 0.3% wszystkich zlo§liwych nowotworow

pecherza moczowego oraz 20 — 39% sposrod gruczolakorakéw [1250]. Gruczolakorak moczownika
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(UrC — urachal adenocarcinoma) jest bardzo rzadka choroba, szczegélnie biorgc pod uwage
wystepowanie URs u 62% dzieci ponizej 16 roku zycia [1221, 1251]. Coop i wsp. w
przeprowadzonym badaniu nie znalezli zwigzku pomiedzy obecnoscig objawow a obecnosciag lub
brakiem komorek nabtonkowych w badaniu histopatologicznym; wysnuto wniosek, ze objawy

zwigzane z URs maja niewielkg wartos¢ predykcyjng dotyczacg potencjalu nowotworowego URs

[1227].

Gleason 1 wsp. stwierdzili, ze 5271 URs powinno by¢ wycigtych, aby uchroni¢ 1 pacjenta przed
wystgpieniem gruczolakoraka, badanie objelo prawie 65000 pacjentow [1249]. Zakladajac, ze
tkanka nablonkowa jest konieczna aby rozwinat si¢ gruczolakorak moczownika, NNT wyniostaby
wiecej niz 8000, poniewaz okoto 30% anomalii moczownika jest pozbawionych tej tkanki. Mniej
niz 5% rakéw moczownika zawiera elementy nie nabtonkowe, takie jak na przyktad migsak [1252].
Objawy u dorostych sg inne niz u dzieci. W przeprowadzonym przez Ashleya i wsp. badaniu
obejmujacym 130 dorostych, u 49% stwierdzono krwiomocz a 27% zglosito bol. U 51% z nich
stwierdzono gruczolakoraka, sposrod ktorych 58% bylo w stadium zaawansowanym. Dodatkowo u
20% pacjentow stwierdzono przerzuty w chwili rozpoznania. 5-letnie przezycie w tej grupie
wyniosto 49% [1253]. Zast6j moczu, §luz czy ztuszczony nabtonek stuzace jako zrodto krystalizacji
oraz zlogi s3 najprawdopodobniej odpowiedzialne za zto§liwg przemiang URs u pacjentow
dorostych. W chwili obecnej nie ma odleglych wynikdéw obserwacji pacjentow z URs, ktorzy nie
byli leczeni i brakuje dowodow potwierdzajacych jakoby anomalie moczownika powodowaty

wzrost prawdopodobienstwa wystapienia procesOw ztosliwych w przysztosci [1228, 1254].

3.19.1.7. Wnioski
URs wydajg si¢ by¢ czestsze niz wczesniej sagdzono. W pierwszych 6 — 12 miesigcach zycia
spontaniczne ustgpienie jest powszechne. Wycigecie zmian objawowych jest skutecznym 1
bezpiecznym sposobem leczenia, obarczonym niewielka ilo$cig dziatan niepozadanych. Jednakze
wigkszo$¢ pacjentdéw z prostymi, bezobjawowymi zmianami nie wydaje si¢ czerpa¢ korzysci z
leczenia chirurgicznego, ryzyko zeztosliwienia jest niewielkie. Wczesna interwencja chirurgiczna
(< 6 miesigc zycia) powinna by¢ zarezerwowana dla pacjentow ze statym wyciekiem moczu z
pepka lub potwierdzonym ropniem. Incydentalne stwierdzenie URs w badaniu ultrasonograficznym
wymaga wspdlnego podjecia decyzji. Pomimo, iz leczenie chirurgiczne wiaze si¢ z niewielkim
ryzykiem 1 powiklaniami, jest wykonywane niepotrzebnie w duzej grupie pacjentéw

bezobjawowych. Usuwane sg wowczas pozostatos$ci bez elementéw nablonkowych [1255].
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3.19.1.8. Zalecenia dotyczgce postepowania u dzieci z pozostatosciami moczownika

Zalecenia Sila zalecen

Pozostatosci moczownika bez elementow nabtonkowych wigza si¢ z Silna

niskim ryzykiem transformacji nowotworowe;j.

Bezobjawowe i niespecyficzne pozostatosci moczownika moga Silna

bezpiecznie by¢ leczone zachowawczo.

URs stwierdzone incydentalnie takze powinny podlega¢ obserwacji, Silna

poniewaz cechujg si¢ spontanicznym zanikiem.

Niewielka pozostatos¢ moczownika stwierdzona po urodzeniu moze by¢ | Silna

uznana za fizjologiczng.

URSs U pacjentow < 6 miesigca zycia zazwyczaj ustgpuja bez leczenia Silna

operacyjnego.

Kontrola jest konieczna jezeli URs sa objawowe przez 6 — 12 miesiecy. | Silna

Profilaktyczne wyciecie chirurgiczne URs w obawie przed Silna

zeztosliwieniem ma niewielkie poparcie w pismiennictwie.

Tylko objawowe URs powinny by¢ leczone operacyjnie metoda otwartg | Silna

lub laparoskopowa.

CUM jest zalecany tylko u pacjentow z wspotistniejacymi ZUM z Silna
goraczka.

3.19.2. Brodawczakowate guzy pecherza moczowego u dzieci i mlodziezy
(Brodawczakowaty nowotwor urotelialny o niskim potencjale zlosliwosci oraz rak

przejsciowonablonkowy)

3.19.2.1. Wystepowanie
Brodawczakowate guzy pecherza moczowego u dzieci i dorostych sg niezwykle rzadkie 1 r6znig si¢
od guzow u dorostych. Guz przypominajacy kiS¢ winogron u dzieci bedzie raczej
rhabdomyosarcoma pecherza moczowego, co nie jest przemiotem tych wytycznych.

Brodawczakowaty guz u starszych dzieci i mtlodziezy bedzie raczej brodawczakowatym
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nowotworem urotelialnym o niskim potencjale ztosliwosci (PUNLMP - papillary urothelial
neoplasm of low malignant potential) [1256]. Dzieci z czynnikami ryzyka, takimi jak operacja
pecherza moczowego w wywiadzie czy leki immunosupresyjne, moga rozwing¢ gruczolaka
nerkopochodnego (nephrogenic adenoma) pecherza moczowego, ktory makroskopowo manifestuje

si¢ jak guz brodawczakowaty.

3.19.2.2. RozZnice i podobienstwa brodawczakowatych guzow pecherza moczowego u
dzieci i doroslych
Ple¢
Ogolnie ryzyko wystepowania brodawczakowatych guzow pecherza moczowego u dzieci i1

mtodziezy jest dwukrotnie wyzsze u chtopcoOw w poroéwnaniu z dziewczetami [1257].

3.19.2.3. Czynniki ryzyka

U wigkszosci pacjentow nie stwierdzono czynnikéw ryzyka.

3.19.2.4. Manifestacja kliniczna
Najczestszym objawem jest krwiomocz; inne, rzadziej wystgpujace objawy to: bol brzucha, LUTS

obejmujace czestomocz, dyzuria, objawy utrudnionego oddawania moczu [1257].

3.19.2.5. Ocena diagnostyczna i leczenie
Badanie ultrasonograficzne uktadu moczowo-plciowego jest badaniem z wyboru. Jest to doskonate
narzedzie przesiewowe, ktore czesto okresla doktadnie typ 1 lokalizacje zmiany. U dzieci 1
mlodziezy badanie z wypelionym pecherzem, ze wzgledu na mniejszg zawarto$¢ tluszczowej
tkanki podskornej oraz stabiej rozwinigta warstwe migsniowa, jest bardziej wrazliwe niz u
dorostych [1258]. W razie koniecznosci ustalenia $rodta krwiomoczu (pecherzowy czy nerkowy)
nalezy zbada¢ morfologi¢ krwinek czerwonych. Cytologia moczu moze by¢ wykonana, ale jej
warto$¢ u dzieci jest ograniczona. Cystoskopia powinna by¢ zarezerwowana dla podejrzenia guza w
pecherzu moczowym. Jest wowczas cystoskopiag zarowno diagnostyczng jak i terapeutyczna,
poniewaz umozliwia przezcewkowe wyciecie guza. U dzieci cystoskopia wykonywana jest w

znieczuleniu ogdlnym [1259].
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3.19.2.6. Badania histologiczne
Wszystkie zmiany stwierdzane u dzieci i mlodziezy okreslane sg jako brodawczakowate i 85% to
zmiany pojedyncze [1258]. Brodawczakowate guzy pecherza moczowego u pacjentow ponizej 20
roku zycia majg niski stopien i nie sg inwazyjng chorobg (klasyfikacja WHO) [1260]. Te odkrycia
pozwalaja patologom zaklasyfikowaé brodawczakowate guzy pecherza moczowego u dzieci i
mlodziezy jako PUNLMP. Sa to zmiany o znikomej lub ujemnej atypii komérkowej, czym rdznig

si¢ od TCC, w ktorym wystepuje atypia, hiperchromatyczne jadra oraz rozsiane mitozy [1261].

3.19.2.7. Dodatkowe opcje leczenia
Mitomycyna C oraz Bacilus Calmette-Guerin byly uzywane u dzieci, ale brakuje dowodow na ich
skuteczno$¢. Jest to zwigzane z niewielka czgstoscig wystepowania TCC, a zwlaszcza TCC
wysokiego stopnia [1257]. W chwili obecnej brakuje dowodow na skuteczno$¢ ptukania pgcherza u

dzieci.

3.19.2.8. Prognoza, nawroty i nadzor onkologiczny
Prognoza w brodawczakowatych guzach pecherza u dzieci jest dobra. Odsetek nawrotow wynosi 8
— 15% [1256 — 1258]. Sredni czas wyleczenia zawiera si¢ w 11 — 29 miesiacach, w zaleznosci od
badania. Nawroty pojawiaja si¢ do 90 miesiecy od diagnozy, cho¢ 64% z nich pojawia si¢ w
pierwszym roku [1257]. W niektorych przypadkach nawroty moga by¢ agresywne [1258].

Strategie postgpowania opieraja si¢ na do$wiadczeniach w leczeniu guzow pecherza u
dorostych. U dzieci 1 mlodziezy z rozpoznaniem PUNLMP w wywiadzie, zaleca si¢ kontrole co 3
do 6 miesiecy w pierwszym roku od zakonczenia leczenia, a nastgpnie minimum jeden raz w roku
wraz z kontrolnym badaniem ogélnym moczu i badaniem ultrasonograficznym uktadu moczowego
przy pelnym pecherzu. W przypadku naglego krwiomoczu o duzym nasileniu, ocena musi by¢
przeprowadzona w trybie natychmiastowym. Jezeli guz byt usunigty w catoSci podczas pierwszego
zabiegu, nie zaleca si¢ kontrolnych cystoskopii. Sg one zarezerwowane dla dzieci 1 mtodziezy z
wysokim ryzykiem nawrotu lub podejrzeniem nawrotu w badaniu ultrasonograficznym [1258].

Doktadna dtugos¢ kontroli nie jest znana, ale Panel zaleca regularne kontrole przez minimum 5 lat.

Miofibroblastyczne guzy zapalne pecherza moczowego (IMTB - Inflammatory
myofibroblastic tumours of the bladder) to rzadka grupa guzow z okolo 200 przypadkami
opisanymi w pi$miennictwie [1262, 1263]. Okoto 25% z nich pojawia si¢ u dzieci, $redni wiek

wystgpienia to 7.5 lat, a §redni rozmiar guza to 5.5 cm. Wystepuja réwnie czesto u chtopcow i u
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dziewczynek [1264]. Zazwyczaj sg to zmiany tagodne, opisano tylko kilka przypadkow ztosliwych
[1265]. Leczenie to zazwyczaj przezcewkowe wyciecie chirurgiczne, ale wyciecie miejscowe lub
cze$ciowa cystektomia mogg by¢ konieczne w niektorych przypadkach [1264, 1266]. Niezaleznie,
opisywano tez leczenie zachowawcze [1267]. Badanie histopatologiczne jest konieczne celem
wykluczenia innych zmian zlo§liwych, migdzy innymi rhabdomyosarcoma. U dzieci nie opisano
dotychczas nawrotow. Ze wzgledu na potencjat onkologiczny i kilka nawrotow u dorostych,

badania kontrolne w przypadku brodawczakowatych guzéw pgcherza sa zalecane.

Podsumowanie Poziom dowodu (LE)

Wigkszos¢ pacjentow pediatrycznych nie ma sprecyzowanych czynnikéw | 3

ryzyka dla wystgpienia guzow pgcherza moczowego.

Nie ma dowodow na skuteczno$¢ terapii dopecherzowej w przypadku | 4

guzow pecherza u dzieci | mtodziezy.

Prognoza w brodawczakowatych guzach pecherza u dzieci jest dobra. 3

Miofibroblastyczne guzy zapalne pecherza moczowego (IMTB) to |3

zazwyczaj guzy tagodne.

3.19.3. Rzadkie choroby prgcia
Zmiany okolicy pracia u dzieci wystepuja rzadko, ale stanowig istotny problem u pacjentow
urologicznych. Najczgéciej mamy do czynienia ze zmianami torbielowatymi, nastgpnie kolejno z
malformacjami naczyniowymi oraz zmianami o podtozu neurogennym [1268]. Guzy tkanek
migkkich w okolicy narzadoéw pilciowych zewnetrznych, w tym guzy ztosliwe, wystepuja u

chtopcow rzadko, ale w pisSmiennictwie mozna spotkac takie przypadki [1269].

3.19.3.1. Zmiany torbielowate
* Torbiele naskdorkowe to najczegsciej wystepujace zmiany okolicy narzadéw pitciowych, a
pojawia¢ mogg si¢ na calym ciele zarbwno u mezczyzn jak i kobiet; w okolicy pracia najczesciej
spotykane sag w okolicy trzonu, ich rozmiar zawiera si¢ pomigdzy 0.1 do 1 cm. Naskorek jest w nich
wyraznie odgraniczony a zmiana wypelniona jest keratyng. Zmiany te manifestuja si¢ jako
niebolesny obrzgk 1 w tej grupie wiekowej moga wystegpowac u pacjentdow z obrzezaniem w

wywiadzie. Leczenie torbielowatych zmian pracia to leczenie chirurgiczne; jest zalecane glownie ze
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wzgledow kosmetycznych oraz w przypadku torbieli objawowych (na przykiad infekcja). Nalezy
unika¢ pekniecia torbieli sSrodoperacyjnie, co pomoze zapobiec nawrotom [1270].

Sluzowa torbiel pracia to synonim dla: torbieli zlokalizowanej w okolicy ujscia zewnetrznego cewki
moczowej lub torbieli okolicy narzadéw piciowych potozonej w linii posrodkowej; sa to torbiele
rozwojowe powstajace z ektopowo potozonej sluzowki cewkowej wypekionej §luzem. Zmiany sg
obecne przy urodzeniu cho¢ nierzadko rozpoznawane sg w wieku mtodzienczym. Maja najczesciej
bezobjawowy przebieg, sa zlokalizowane po stronie brzusznej praciaw okolicy zoledzi i wymagaja
wyciecia chirurgicznego z powodow kosmetycznych, funkcjonalnych lub wystepowania innych
objawow [1271].

e Torbiele szwu posrodkowego powstaja podczas niepelnego zamknigcia si¢ fatdow
ptciowych w okresie embriogenezy; zazwyczaj stwierdzane sa w pierwszej dekadzie zycia, ale
moga pojawi¢ si¢ poOzniej. Ich przebieg najczgéciej jest bezobjawowy [1272]. Wystepuja jako
wypeknione pltynem torbiele pojedyncze lub mnogie, $redni rozmiar to 0.8 cm, ale w piSmiennictwie
opisywane byly tez zmiany o $rednicy 2 cm[1273]. Torbiele sg zlokalizowane w skorze wlasciwej,
nie maja potaczenia z cewka moczowa ani z naskorkiem. Histopatologicznie wyrdznia si¢ 4 typy:
cewkowy (nabtonek przypominajacy urothelium, w okolo 55% przypadkoéw), naskorkowy,
gruczotowy oraz mieszany. Moga by¢ leczone zachowawczo, moga ustagpi¢ samoistnie lub nie.
Naktlucie z apiracjg treSci z takiej torbieli wigze si¢ z wysokim odsetkiem nawrotow dlatego
chirurgiczne wyciecie jest postgpowaniem z wyboru. Chociaz torbiele moga by¢ bezobjawowe, w
przypadku zakazenia wigza si¢ z bolem i napieciem. Mogg takze ulega¢ owrzodzeniom, pgknigciu a
takze powodowa¢ utrudniony odptyw moczu, jezeli zlokalizowane sa w okolicy ujscia cewki. Z
wyze] wymienionych wzgledow pacjenci 1 ich opiekunowie najczesciej decyduja si¢ na leczenie
chirurgiczne.

* Torbiele wypelnione mastka nalezy odr6zni¢ od zmian opisanych powyzej; sa to fagodne
zbiorniki mastki w okolicy podnapletkowe;j, spotykane u nieobrzezanych chtopcow. Charakteryzuja
si¢ samoistnym ustgpowaniem [1274].

* Torbiele dermoidalne to wrodzone, bezobjawowe, twarde, pojedyncze, podskdrne zmiany
wystepujace zazwyczaj w okolicy korony zotedzi pracia z objgciem napletka. Histopatologicznie
zawierajg gruczoly potowe 1 fojowe z elementami wlosow i nablonka ptaskiego. Torbiele wtosowo-
tojowe byly opisywane w okolicy zotedzi; sa to zmiany tagodne, rozpoznanie zazwyczaj stawiane

jest po wycigciu zmiany.
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3.19.3.2. Malformacje naczyniowe
Szeroka klasyfikacja zmian naczyniowych, dzielgca je na naczyniaki i malformacje naczyniowe
byla zaproponowana przez Ramosa w 1999 roku [1275]. Naczyniaki rozwijaja si¢ bardzo
dynamicznie po urodzeniu, a nast¢gpnie stopniowo zanikaja; zaliczamy do nich takze zmiany o
charakterze ziarniniakow ropotwoérczych, ktore sa lagodnymi wyroslami skérnych naczyn
kapilarnych powstajagcymi z przewleklego draznienia [1268]. Przebieg kliniczny naczyniakéw
wczesnodziecigcych jest podzielony na wczesng 1 poézng faze proliferacji, po ktoérej nastepuje
powolna faza inwolucji; wzrost naczyniaka jest zakonczony do 9 miesigca zycia [1276].
Propranolol jest obecnie lekiem z wyboru dla zmian o charakterze naczyniakéw
wczesnodziecigcych. Mechanizm jego dziatania nie jest znany, ale opiera si¢ miedzy innymi na
zahamowaniu waskulo- i angiogenezy oraz na wazokonstrykcji. Dawka leku to 1.5 — 2.5 mg/kg,
leczenie trwa 12 — 18 miesigcy, po ktorych jest stopniowo odstawiane [1276]. Inne czynniki, ktore
maja wplyw na nawrot naczyniaka obejmujg zmiang o charakterze naczyniaka wczesnodziecigcego
glebokiego, ktory pomimo leczenia propranololem wystepuje u okoto 38% pacjentdw i wymaga
leczenia miejscowego tymololem, sterydoterapii lub leczenia z uzyciem lasera pusacyjno-
barwnikowego. Po 12 miesigcach leczenia, poprawa wystepuje srednio u 81% pacjentéw (zakres

70 —90%)), jest oceniana na podstawie skali VAS i cyklicznie wykonywanych zdjec.

Malformacje naczyniowe to wrodzone wady naczyn kapilarnych, limfatycznych i zylnych
(malformacje o wolnym przeptywie krwi) lub tetniczych/t¢tniczo-zylnych (malformacje o szybkim
przeplywie krwi), ktore rosng symetrycznie wraz z pacjentem. Zawieraja si¢ w nich guzy klebkowe
(glomus tumours), ktoére sa pierwotnymi wrodzonymi pogczeniami tetniczo-zylnymi
rozwijajacymi si¢ ze struktur odpowiedzialnych za termooregulacje. Guzy w okolicy pracia moga
wystepowac na zoledzi, ciatach jamistych a takze jako masy zlokalizowane w okolicy ujécia cewki;
czasami towarzyszg im zmiany palcow ragk oraz stop [1277]. Zazwyczaj sg bezobjawowe. Wsrod
objawOw mozna wymieni¢: priapizm, tetnienie 1 bol w okolicy krocza. Sg to guzy tagodne, pomimo
wykazywania wysokiego stopnia polimorfizmu jagdrowego. Malformacje naczyniowe sg zazwyczaj
tagodne 1 moga by¢ leczone przy uzyciu laserdw, skleroterapii i chirurgicznie. Doszcz¢tne wycigcie
jest szczegoblnie istotne przy guzach kigbkowych, przy niepelnym wycigciu dochodzi do nawrotéw
[1278].
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3.19.3.3. Zmiany o podlozu neurogennym
Nerwiakowlékniak (neurofibroma) okolicy pracia to niezwykle rzadko wystepujagca zmiana
wywodzaca si¢ z komodrek okotonerwowych i komoérek Schwanna. Wystepuje zazwyczaj w
przypadkach neurofibromatozy lub choroby von Recklinghausena [1279]. Te zmiany sa leczone
chirurgicznie  przez wyciecie w  calosci  [1268]. Rzadkie przypadki zlosliwych
nerwiakowoslonkowych (schwannoma) okolicy pracia s3 prawdopodobnie zmianami
powstajagcymi na podtozu tagodnych nerwiakowtdkniakéw u chtopcow z wywiadem obcigzonym
wystepowaniem neurofibromatozy. Ta zlosliwa transformacja wystepuje u 5 — 16% pacjentow
[1279]. Ci pacjenci wymagaja dlugoletniej kontoli ze wzgledu na ryzyko nawrotow, wystepowanie

nowych guzow oraz transformacji zmian w nowotwory ztosliwe.

3.19.3.4. Guzy tkanek migkkich prgcia
Guzy pochodzenia mezenchymalnego sa rzadkie w okolicy narzadoéw plciowych zewnetrznych i
wymagaja leczenia chirurgicznego celem odréznienia ich od zmian ztosliwych. Ocena
histopatologiczna jest konieczna celem wlaczenia leczenia radykalnego, terapii adjuwantowej czy
Scistej kontroli dla zmian ztosliwych [1269].

Prezentuja si¢ zazwyczaj jako niebolesna masa w okolicy pracia, bez napigcia 1

zaczerwienienia. Badanie ultrasonograficzne moze by¢ przydatne w okresleniu typu zmiany, ale nie
mozna przy jego pomocy postawi¢ rozpoznania; pomaga wykluczy¢ obecno$¢ zmian w cewce
moczowej, jezeli zlokalizowane sg w jej okolicy [1269]. W przypadku biopsji, ktéra potwierdzita
zosliwy charakter zmiany, szerokie wycigcie chirrgiczne moze by¢ konieczne.
Widkniakomigsak (fibrosarcoma) to rzadko wystepujacy guz tkanek migkkich wywodzacy si¢ z
tkanki wioknistej. Niemowlecy typ fibrosarcoma rozpoznawany jest rzadko w okolicy pracia, a u
dzieci jeszcze rzadziej. Wycigcie chirurgiczne ma dobre rokowanie u dzieci z dlugoletnim
przezyciem na poziomie 90% [1280].

Miesniakowlékniak (myofibroma) to tagodna zmiana wrodzona, ktora wystepuje
pojedynczo lub jako jedna z mnogich zmian w mig$niakowltokniakowatos$ci (myofibromatosis).
Wyciecie 1 badanie histopatologiczne sg konieczne [1269].

Pierwotnie wystepujace potworniaki (teratoma) w okolicy pracia to wyjatkowo rzadko
wystepujaca grupa zmian wrodzonych wywodzaca si¢ z komorek zarodkowych. Zmiany sa
zazwyczaj bezobjawowe, w badaniu ultrasonograficznym prezentujg si¢ jako zmiany podskorne bez
przeplywu w opcji Doppler [1281]. Wymagajg agresywnego leczenia chirurgicznego ze wzgledu na

ich nieprzewidywalny przebieg kliniczny i1 brak odpowiedzi na chemioterapi¢. Dojrzate potworniaki
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sg zmianami o fagodnym charakterze, ale potworniaki niedojrzale lub mieszane mogg zeztosliwie¢,

nawraca¢ i dawac przerzuty.

3.19.3.5. Obrzek limfatyczny prgcia

Obrzeki limfatyczne u dorostych sg zazwyczaj wtorne do chorob nowotworowych i infekcyjnych,
ktore obejmujg sptyw chtonki. U dzieci zazwyczaj mamy do czynienia z pierwotnymi obrzekami.

Wystepuja one rzadko, 1.2 na 100000 pacjentéw w wieku ponizej 20 roku zycia [1282]. Sposrod tej
grupy pacjentow tylko w niewielkim stopniu obrzek dotyczy okolicy narzadéw plciowych. Bez
wzgledu na etiologie, brak mozliwosci odptywu limfy, powoduje jej zastdj w tkance podskornej, co
jest przyczyna obrzeku i zapalenia. To pobudza tkanke thuszczowg i widknistg do rozrostow, co
nasila obrzek. Wraz z uptywem czasu zmieniona tkanka jest podatna na infekcje, obecno$¢ zmian
skornych oraz ulega znieksztalceniu [1283]. Dodatkowo, w przypadku okolicy narzgdow
ptciowych, moze wywota¢ lub nasili¢ dolegliwos$ci urologiczne: stulejke, krwiomocz, krwawienie,
utrudnienie odplywu moczu z pecherza, bol, objawy dyzuryczne, chtonkotok oraz stres zwigzany ze

znieksztalceniem tej okolicy [1284, 1285].

W najwigkszej grupie badanej dotyczacej obrzeku okolicy narzadow piciowych u dzieci, w 92%
obrzek byl pierwotny. Tylko 25% pacjentow bylo obcigZzonych rodzinnie lub wystgpowat u nich
rozpoznany zespot (Noonan, lymphedema-distichiasis, choroba Milroya) [1284]. Wtorne obrzeki
limfatyczne okolicy narzadéw piciowych u dzieci byly opisywane po interwencjach chirurgicznych
w okolicy pachwinowej czy w zapaleniach naczyn chlonnych jak miedzy innymi w przerzutach w
przebiegu choroby Crohna [1284 — 1286]. Sredni wiek pojawienia sie¢ objawow to 4.5 — 6.3. lat. U
61% poczatek objawow mial miejsce w okresie niemowlecym, u 13% w dziecinstwie a u
pozostatych 26% w wieku mlodzienczym. Obrzek zazwyczaj lokalizuje si¢ w okolicy praciowo-
mosznowej (72%), mosznowej (24%) i bardzo rzadko tylko w okolicy pracia (4%). W 2/3
przypadkéw obrzekowi pracia towarzyszy obrzgk konczyn dolnych [1284].

Brakuje wytycznych dotyczacych postepowania u tych pacjentéw. Wywiad i1 badanie przedmiotowe
sa zazwyczaj wystarczajace. Limfoscyntygrafiec mozna uzy¢ jako badania potwierdzajacego
rozpoznanie; czes$ciej uzywany jest do rozpoznania obrzgku konczyn dolnych [1284]. Badanie
ultrasonograficzne nie jest specyficzne, ale w przypadku wtdrnych obrzekéw jest zalecane celem
oceny ciggtosci naczyn biodrowych 1 gltoéwnych naczyn zylnych [1287]. MRI jest badaniem

przydatnym do wykluczenia obecnos$ci innych malformacji limfatycznych i zylnych [1284].
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Leczenie zachowawcze jest postepowaniem z wyboru. Zalecana jest kompresoterapia, aby
zmniejszy¢ 1 zapobiegaé obrzgkowi. Stosuje si¢ specjalnie do tego przystosowane elementy
garderoby uciskowej. Dodatkowo nalezy obserwowaé i chroni¢ powierzchni¢ skory przed
uszkodzeniami 1 zakazeniami [1284, 1287]. Kompresoterapia jest mniej skuteczna w okolicy
narzadéw plciowych niz w przypadku konczyn dolnych, szczegdlnie u dzieci ktére rosng. Jezeli
leczenie zachowawcze nie jest wystarczajagcym, szczegdlnie u pacjentdow objawowych, z
zaburzeniami funkcji, leczenie chirurgiczne moze by¢ wskazane. Moze ono dotyczy¢ napletka —
obrzezanie — w przypadkach z zaj¢ciem napletka lub wyciecia zmienionej skory i tkanki podskorne;j
w catosci z nastepczym plastycznym zaopatrzeniem operowanej okolicy. Czasami konieczne jest
cakowite wyciecie skory i polozenie przeszczepu [1284 — 1287]. Leczenie chirurgiczne jest
ogromnym wyzwaniem w przypadku zmian limfatycznych i powinno by¢ ograniczone do
pacjentow ze znaczacymi objawami. Powiklania obejmuja nawroty, ciggly chionkotok, krwiaki,

zakazenia miejsca operowanego i saby efekt kosmetyczny [1282, 1287, 1288].

Podsumowanie Poziom dowodu (LE)

Torbiele okolicy pracia to najczesciej wystepujace zmiany tej okolicy, | 3

rzadsze sa malformacje naczyniowe i zmiany o podtozu neurogennym.

Pacjenci z nerwiakowlokniakami wymagaja wieloletniej obserwacji ze | 3
wzgledu na ryzyko nawrotow, wystgpowanie nowych guzéw oraz

transformacji zmian w nowotwory ztosliwe.

Guzy mezenchymalne sa rzadkie i wymagajg wyciecia chirurgicznego, | 3

ktore pozwoli oceni¢ charakter guza (fagodny vs ztosliwy).

Zalecenia Poziom | Sila oceny
dowodu
(LE)

Leczenie torbielowatych zmian pracia to leczenie chirurgiczne; jest | 4 Staba

zalecane gtownie ze wzgledow kosmetycznych oraz w przypadku torbieli

objawowych (na przyktad infekja).

Propranolol to w chwili obecnej leczenie z wyboru dla naczyniakow | 2b Silna
wczesnodzieciecych.
Leczenie zachowawcze obrzeku limfatycznego pracia to w chwili obecnej | 4 Staba
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leczenie z wyboru.

W przypadku nasilajacych si¢ objawow lub ograniczenia funkcji, leczenie | 4 Staba

chirurgiczne obrzeku limfatycznego pracia moze by¢ konieczne.

3.20. Urazy ukladu moczowo-plciowego u dzieci
Urazy sa glowng przyczyng zachorowalnosci i $miertelnosci dzieci. Sa odpowiedzialne za wicksza
liczbe zgonow niz wszystkie inne przyczyny razem wzigte [1289]. U okoto 3% dzieci trafiajgcych
do dzieciecych centrow urazowych mamy do czynienia z urazem uktadu moczowo-piciowego
[1290]. Jest to nastgpstwo zarowno tepych urazéw spowodowanych upadkami, wypadkami
komunikacyjnymi, uprawianiem sportu, przemocg fizyczna i seksualna, jak i urazow penetrujacych,
ktore powstaja zwykle w wyniku upadku na ostre przedmioty, wskutek ran postrzalowych czy

zranien nozem.
3.20.1. Urazy nerek u dzieci

3.20.1.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Podczas tepych urazow brzucha nerki sg narzadami ukladu moczowo-piciowego, ktorych
najczesciej dotycza obrazenia. Szacuje sie, ze urazy nerek stanowig okoto 10% wszystkich tepych
urazéw jamy brzusznej [1289].

Dzieci sa bardziej narazone na uszkodzenie nerek podczas tgpego urazu brzucha niz osoby
doroste, co wynika z ich budowy anatomicznej. Nerka dziecigca, W odréznieniu od dorostej, jest
wicksza w stosunku do catego ciata i czesto zachowuje ptodowa budowe platowa. Z tych powodow
jest ona bardziej narazona na miejscowe rozerwanie migzszu, Ponadto, jest gorzej chroniona niz
nerka dorostego - dzieci majg mniej thuszczu okotonerkowego, znacznie stabsze migénie brzucha
oraz mniej uwapnione kosci, co sprawia, ze Kklatka piersiowa jest duzo bardziej elastyczna i
podatna [1291].

Tepe urazy nerek sg zwykle nastgpstwem naglej deceleracji, co najczesciej jest wynikiem
wypadkéw  sportowych, upadkow czy uderzen tepym przedmiotem. Deceleracja lub uraz
zmiazdzeniowy skutkuja sthuczeniem, pgknigciem lub oderwaniem najstabiej chronionego miazszu

nerki.

3.20.1.2. Klasyfikacja
Urazy nerek sg klasyfikowane wedtug skali Amerykanskiego Towarzystwa Chirurgow Urazowych
(Tabela 7) [1292].
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Tabela 7: Klasyfikacja urazéw nerek wedlug skali opracowanej przez Amerykanskie

Towarzystwo Chirurgéw Urazowych [1292]

Stopien urazu Rodzaj urazu | Opis
Sthuczenie Krwiomocz lub krwinkomocz
| Krwiak Prawidtowe wyniki badan urologicznych
Krwiak Niepowigkszajacy sie krwiak podtorebkowy
! Pekniecie Rozdarcie warstwy korowej nerki < 1cm
Pekniecie Rozdarcie warstwy korowej nerki > 1cm bez uszkodzenia

Il
uktadu zbiorczego

Peknigcie Rozdarcie warstwy korowej, rdzeniowej i uktadu
v zbiorczego

Naczynia Uraz naczyn

Pekniecie Catkowite rozkawatkowanie migzszu nerki
Y Naczynia Oderwanie wneki nerki

3.20.1.3. Ocena diagnostyczna
Uraz nerki u dziecka, ktore doznalo tgpego urazu brzucha, mozna podejrzewa¢ na podstawie
wywiadu, badania przedmiotowego i badan laboratoryjnych. Urazowi nerki moga towarzyszy¢:
bolesnos¢ brzucha lub boku tutowia, ztamanie dolnych zeber, ztamanie wyrostkow kregow,

sttuczenie tulowia z otarciami naskorka i krwiomocz.

3.20.1.3.1.  Krwiomocz
Krwiomocz moze by¢ wiarygodnym objawem urazu uktadu moczowego. W ci¢zkich urazach nerek
krwiomocz jest stwierdzany u 65% pacjentow, krwinkomocz u 33% pacjentow, a zaledwie u 2% nie
stwierdza si¢ zadnego z wyzej wymienionych [1293].
Radiologiczna ocena diagnostyczna u dzieci z podejrzeniem urazu nerki budzi kontrowersje.
Niektore osrodki rozpoznanie urazu nerki opieraja na stwierdzeniu obecnosci krwiomoczu.
Warto$¢, przy ktorej stwierdzany jest uraz nerki wynosi 50 erytrocytow w polu widzenia. Pomimo,

ze moze by¢ to wiarygodny czynnik prognostyczny dla istotnego ale niewidocznego urazu nerki,
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istnieje wiele doniesien, w ktorych nawet przy znacznym urazie nerki krwiomocz jest nieobecny lub
znikomy [1294]. Dlatego koniecznie nalezy uwzgledni¢ wszystkie aspekty kliniczne: wywiad,
badanie przedmiotowe, stan swiadomosci dziecka, ogolny stan kliniczny oraz wyniki badan
laboratoryjnych, aby wdrozy¢ odpowiedni algorytm diagnostyczny, zgodnie z ktoérym

zadecydujemy czy dziecko wymaga dalszych badan obrazowych czy tez nie.

3.20.1.3.2.  Ci$nienie tetnicze
Nalezy pamietac, ze dzieci w odrdznieniu 0od dorostych sa zdolne do utrzymania ci$nienia Krwi
nawet przy hipowolemii. Wynika to z podatnosci uktadu krwionosnego i mechanizméow
kompensacyjnych serca [1295]. Poniewaz pomiar ci$nienia tetniczego Krwi nie jest wiarygodnym
wyktadnikiem urazu nerki u dziecka, niektore osrodki zalecaja wykonywanie badan obrazowych
uktadu moczowego u dzieci z jakimkolwiek krwiomoczem, ktory pojawit si¢ po istotnym urazie

jamy brzuszne;j.

3.20.1.3.3.  Wybhor metody obrazowania
Obecnie najlepsza metoda obrazowania w urazach nerek u dzieci jest tomografia komputerowa
(TK). Jest to kamien milowy nowoczesnej klasyfikacji tepych urazéw nerek, zwtaszcza w zakresie
oceny ich cigzkosci.

Tomografia komputerowa jest dos¢ szybkim badaniem i zazwyczaj wykonywana jest z
uzyciem $rodka kontrastujacego. Aby zdiagnozowac jego wynaczynienie konieczne jest wykonanie
drugiej serii skanow. Pierwsza seria skanow konczy si¢ okoto 60 sekund po podaniu s$rodka
kontrastujacego, dlatego moze ona nie wykaza¢ wycieku moczu poza uktad moczowy. Badanie
ultrasonograficzne moze mie¢ zastosowanie jako badanie przesiewowe i stuzace monitorowaniu
nerki po urazie. Ma ono ograniczong warto$¢ We wstepnej i ostrodyzurowej Ocenie urazu.
Klasyczna urografia dozylna jest dobrg alternatywa obrazowania, jesli TK nie jest dostepna. Ma ona

wyzszg warto$¢ niz ultrasonografia, ale nie jest az tak dobrg metoda obrazowania urazéw jak TK.

3.20.1.4. Postepowanie
Nowoczesne postgpowanie W urazach jest wielodyscyplinarne. Wymaga zaangazowania pediatrow,
lekarzy medycyny ratunkowej, chirurgow, urologéw oraz lekarzy innych specjalnosci.

Leczenie zachowawcze obejmujace bezwzgledne lezenie, pltynoterapi¢ i monitorowanie
funkcji zyciowych stato si¢ standardem postepowania u pacjentéow po urazie nerki. Nawet w
urazach wysokiego stopnia postepowanie zachowawcze jest skuteczne i zalecane u stabilnych
pacjentow. Takie postgpowanic wymaga $cistej obserwacji stanu ogoélnego pacjenta oraz

wykonywania okresowo badan obrazowych. Z tego wzgledu prawidtowo wykonane badanie KT
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oceniajgce ewentualny wyciek moczu jest zalecanym — moze to pomoc W ograniczeniu badan
wykorzystujagcych promieniowanie jonizujace. U pacjentow stabilnych ze stopniem uszkodzenia
nerki 2 lub wyzszym, doktadna ocena sonograficzna 48 do 72 godzin po urazie jest wystarczajaca |
moze by¢ wykorzystana zamiast kolejnego badania TK [1296]. Przeglad systematyczny popiera
wilaczanie leczenia zachowawczego w urazach nerek. Leczenie operacyjne zarezerwowane jest dla
pacjentow  niestabilnych  hemodynamicznie.  Interwencje z  wykorzystaniem  metod
matoinwazyjnych, chirurgii wewnatrznaczyniowej czy drenazu przezskornego powinny by¢
uzywane, jezeli istnicjg ku temu wskazania [1297]. Bezwzglednym wskazaniem do leczenia
operacyjnego jest utrzymujgce sie¢ krwawienie do powiekszajgcego si¢ lub nieograniczonego
krwiaka. Wzglgdnymi wskazaniami sa za§ masywne wynaczynienie moczu 1 rozlegly obszar
martwicy migzszu nerki [1298]. Opublikowana w ostatnim czasie metaanaliza zakonczyta sig¢
nasteujacymi wnioskami: (1) U pacjentow pediatrycznych stabilnych hemodynamicznie, bez
wzgledu na stopien tgpego urazu nerki, zalecane jest postgpowanie zachowawcze. (2) U pacjentow
pediatrycznych stabilnych hemodynamicznie z uszkodzeniami ocenionymi w skali AAST na
stopien Il — V, embolizacja wewnatrznaczyniowa jest zalecana w przypadku opdznionego lub
przedtuzajacego si¢ krwawienia. (3) U pacjentow pediatrycznych po urazie nerek zalecana jest stata
kontrola ci$nienia krwi ze wzglgdu na ryzyko wystapienia nadcisnienia t¢tniczego [1299]. Brakuje

jeszcze odlegtych wynikoéw w tej kwestii.

3.20.1.5. Zalecenia dotyczqce diagnostyki i postgpowania u dzieci po urazie nerki

Zalecenia Sila oceny

Wykonaj diagnostyke obrazowa u wszystkich dzieci, ktore doznaty tepego | Silna
lub penetrujacego urazu brzucha z jakimkolwiek stopniem krwiomoczu,
szczegolnie gdy wywiad wskazuje na uraz z deceleracjg, bezposredni uraz

okolicy ledzwiowej lub upadek z wysokosci.

Wykonaj badanie spiralnej tomografii komputerowej w celu rozpoznania i | Silna

stopniowania zakresu urazu.

Wigkszos¢ urazow nerek lecz zachowawczo. Silna

Zastosuj leczenia operacyjne u pacjentow niestabilnych hemodynamicznie | Silna

oraz z V stopniem urazu nerki.
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3.20.2. Urazy moczowodéw u dzieci
Urazy moczowodow wystepuja rzadko. Moczowod jest dobrze chroniony; gorna jego czesé dzieki
bliskosci kregostupa i migsni przykregostupowych, a dolna przez jego potozenie przy kosciach
miednicy. Moczowdéd jest strukturg waska, gigtka i ruchomg. W zwigzku z tym urazy moczowodow
czesciej sg nNastepstwem urazow penetrujacych niz tepych [1300]. Poniewaz moczowad jest jedyna
droga dla transportu moczu pomigdzy nerka a pecherzem, jakikolwiek jego uraz moze zagrazac

czynnosci nerki po tej stronie.

3.20.2.1. Ocena diagnostyczna

Nie istniejg klasyczne objawy Kliniczne, ktore mogltyby sugerowaé uraz moczowodu. W ocenie
diagnostycznej istotnym jest, aby wykorzystywaé rézne metody obrazowania. Niestety wstepnie
wykonywane badania, w tym urografia oraz rutynowo wykonywana tomografia komputerowa, nie
sg wiarygodne. Praca przedstawiajaca 11 urazéw z rozerwaniem potgczenia miedniczkowo-
moczowodowego wykazata, ze w 72% wynik pierwszego badania urograficznego byt u tych
pacjentow prawidtowy lub niediagnostyczny [1300]. Czutos¢ diagnostyczna badania TK moze by¢
zwickszona, jesli wykona si¢ po6zna serig¢ zdjg¢, nawet 10 minut po podaniu srodka kontrastujacego
[1301]. Badaniem o najwickszej czutosci diagnostycznej jest pielografia wstgpujaca.

Czg$¢ pacjentow rozwija objawy kliniczne kilka dni po urazie, kiedy urinoma zaczyna
powodowac bol w okolicy ledzwiowej, bol brzucha, nudnosci i gorgczke.

Poniewaz objawy te czesto sg niejasne, wazne jest zachowanie czujnosci i pamigtanie 0
potencjalnym niezdiagnozowanym wczesniej urazie moczowodu w przypadku tepych urazow

brzucha.

3.20.2.2. Postepowanie

Natychmiastowa rekonstrukcja moczowodu podczas rewizji jamy brzusznej nalezy do rzadkosci.
Metoda z wyboru sa zabiegi minimalnie inwazyjne, zwlaszcza ze wiele urazow moczowodow jest
diagnozowanych pézno po zdarzeniu. Przezskorny drenaz urinomy lub przezskorna nefrostomia
moze by¢ rownie skutecznym postepowaniem, CO zalozenie cewnika do moczowodu objetego
urazem [1302]. W przypadku, gdy leczenie endoskopowe uszkodzonego moczowodu nie jest
mozliwe, pierwotna naprawa czgsciowego rozerwania moczowodu powinna by¢ zabezpieczona
przez pozostawienie cewnika w moczowodzie. Postgpowanie W catkowitym przerwaniu cigglosci,
oderwaniu lub zmiazdzeniu moczowodu zalezy od dtugosci oraz lokalizacji tego uszkodzenia.
Jezeli dlugos¢ zdrowego moczowodu jest wystarczajaca, mozna wykona¢ zespolenie
moczowodowo-moczowodowe. Jesli takie postepowanie nie jest mozliwe dystalne uszkodzenia
moczowodu moga by¢ zaopatrzone z wykorzystaniem metody psoas-hitch, ptata Boari’ego lub
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nefropeksji. W przypadku urazéw proksymalnego odcinka moczowodu mozna wykona¢ zespolenie
miedzymoczowodowe, autotransplantacj¢ nerki, uzy¢é wyrostka robaczkowego lub jelita do

odtworzenia ciagtosci moczowodu [1303].

3.20.2.3. Zalecenia dotyczgce diagnostyki i postgpowania u dzieci po urazie

moczowodu

Zalecenia Sila oceny

Przy podejrzeniu urazu moczowodu wykonaj pielografie wst¢pujca. Silna

W  urazie moczowodu wykorzystaj metody endoskopowe | Staba
(matoinwazyjne): zatozenie cewnika do moczowodu lub przezskorny

drenaz urinomy lub nefrostomia.

3.20.3. Urazy pecherza moczowego u dzieci
Pe¢cherz moczowy dziecka jest stabiej chroniony niz u dorostego, przez co jest bardziej narazony na

urazy, zwlaszcza jezeli jest dobrze wypeliony. Spowodowane jest to przez:

. Wyzsze potozenie pecherza w jamie brzusznej i jego ekspozycje powyzej kosci
miednicy.

. Stabszg ochrone¢ pecherza ze strony $ciany brzucha poprzez stabiej rozwinigte migsnie.

. Mniejszg ilo§¢ tkanki ttuszczowej w jamie brzusznej i miednicy, ktoéra otacza pecherz i

stanowi jego amortyzacje W przypadku urazu.

Tepe urazy sg najczestszg przyczyng istotnych urazéw pecherza moczowego. U dorostych
pacjentow urazy pecherza moczowego wspotwystepuja czesto ze ztamaniami kosci miednicy. U
dzieci jest to rzadsze, poniewaz pecherz moczowy znajduje si¢ powyzej pierscienia miednicy. Duze
badanie prospektywne wykazato, ze zaledwie w 57% przypadkow ztaman miednicy u dzieci,
stwierdzano rownoczesnie uraz pecherza moczowego, podczas gdy u dorostych bylo to 89%
przypadkow [1304].

3.20.3.1. Ocena diagnostyczna
Charakterystycznymi objawami urazu pecherza moczowego sa: bol 1 tkliwos¢ w okolicy
nadlonowej, trudnosci w oddawaniu moczu i widoczny krwiomocz (95% przypadkow). U
pacjentow ze ztamaniami kosci miednicy i widocznym krwiomoczem rozerwanie Sciany pecherza

jest stwierdzane nawet w 45% przypadkoéw [1305].
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Rozpoznanie urazu pecherza moczowego w niektorych przypadkach moze by¢ trudne.
Pecherz moczowy powinien by¢ zobrazowany zarowno po catkowitym wypetnieniu, jak i po
oproznieniu, niezaleznie od typu badania: tomografia komputerowa czy tez klasyczne badania
RTG. Najlepiej zobrazowaé pecherz moczowy poprzez zalozenie cewnika i jego wsteczne
wypelnienie. Pomimo postgpow zwigzanych z rozwojem techniki, pecherz moczowy musi by¢
wypetniony do objetosci pozwalajacej rozpoznaé jego potencjalny uraz w tomografii komputerowej
[1306].

Tepe urazy pecherza moczowego klasyfikowane sa jako:

. sttuczenia z uszkodzeniem blony S$luzowej lub mie$nidowki pecherza bez przerwania

cigglosci $ciany pecherza lub wynaczynienia moczu;

. peknigcie Sciany pecherza zewnatrz- lub wewnatrzotrzewnowe.

Wewnatrzotrzewnowe pekniecia Sciany pecherza czgéciej wystepuja U dzieci, poniewaz jest on
wyzej potozony i mocniej eksponowany podczas naglego wzrostu cisnienia W wyniku urazu.
Pecherz peka w najstabszym punkcie, czyli w obrebie dna. Pozaotrzewnowe uszkodzenia pgcherza
wystepuja W dolnej jego czeSci | prawie zawsze zwigzane sg ze ztamaniem kosci miednicy. W
cystografii  uwidoczniony zostanie wyciek Kkontrastu do tkanek migkkich przestrzeni
okotopecherzowej 0 charakterystycznym ksztalcie ptomienia. Wyciek ten bedzie ograniczony do

miednicy.

3.20.3.2. Postepowanie
Sttuczeniom pecherza zwykle towarzyszy krwiomocz. Leczenie tego typu urazow polega jedynie na

odbarczeniu pecherza cewnikiem.

3.20.3.2.1.  Urazy wewnatrzotrzewnowe
Powszechnie akceptowanym postepowaniem W wewnatrzotrzewnowych pegknieciach pecherza jest
rewizja chirurgiczna metodg otwartg i pierwotna naprawa. Obowigzkowo nalezy pozostawic¢ cewnik
nadtonowy w okresie pooperacyjnym. Ostatnie publikacje dowodza, ze cewnik wprowadzony przez
cewke moczowg moze by¢ rownie skuteczny i powodowaé mniej powiktan, co bedzie skutkowato
krotszym okresem odprowadzenia moczu przez cewnik [1307]. Po 7 - 10 dniach nalezy wykonac

kontrolne badanie cystograficzne, aby potwierdzi¢, ze gojenie pecherza przebiega prawidtowo.
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3.20.3.2.2.  Urazy pozaotrzewnowe
Postepowaniem z wyboru w pozaotrzewnowych urazach pecherza moczowego jest leczenie
nieoperacyjne, polegajace jedynie na odbarczeniu pecherza cewnikiem przez okres 7 - 10 dni. Jezeli
odtamy kostne znajduja si¢ W obrgbie pecherza, powinny one zosta¢ usunigte, a pecherz nalezy
zeszy¢ 1 odbarczy¢ cewnikiem - zgodnie z wytycznymi postgpowania W urazach

wewnatrzotrzewnowych pegcherza moczowego [1308].

3.20.3.3. Zalecenia dotyczqce diagnostyki i postgpowania u dzieci po urazie pecherza

moczowego
Zalecenia Sila zalecen
Przy podejrzeniu urazu pgcherza moczowego wykonaj cystografie. Silne
Upewnij si¢, ze pgcherz jest wypetniony do jego maksymalnej Silne

pojemnosci | wykonaj dodatkowe zdjecie po oproznieniu pecherza

cewnikiem.

Pozaotrzewnowe urazy pecherza moczowego lecz zachowawczo, Silne

pozostawiajgc cewnik w pecherzu moczowym przez 7 - 10 dni.

Nie opozniaj leczenia operacyjnego wewnatrzotrzewnowych peknieé Silne
pecherza moczowego, polegajacego na chirurgicznej rewizji metoda
otwartg z pierwotnym zaopatrzeniem pekniecia, a nastepie z

odbarczeniem pecherza cewnikiem przez 7 - 10 dni.

3.20.4. Urazy cewki moczowej u dzieci
Cewka moczowa u chtopcow, poza odcinkiem praciowym, jest dos¢ dobrze chroniona. Ksztatt i
elastycznos¢ cewki sprawiaja, ze rzadko ulega ona urazom. Niemniej jednak uraz cewki moczowej
nalezy podejrzewac u kazdego pacjenta ze ztamaniem kosci miednicy lub istotnym urazem krocza

tak dtugo, az nie zostanie on wykluczony w procesie diagnostycznym.

3.20.4.1. Ocena diagnostyczna
U pacjentow, u ktorych podejrzewamy uraz cewki moczowej ze ztamaniem kosci miednicy, zwykle
doszto do ciezkiego urazu obejmujacego takze inne narzady.
Objawami urazu cewki moczowej sa: krew w okolicy zewngtrznego ujscia cewki moczowej,

krwiomocz oraz bol przy mikcji lub zatrzymanie moczu. Ponadto mozne wystgpowaé obrzek
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krocza i krwiak obejmujgcy moszne. Badanie per rectum jest konieczne u wszystkich chtopcow z
podejrzeniem urazu cewki moczowej. Pozwala ono ustali¢ potozenie i umocowanie gruczotu
krokowego. Zaréwno gruczot krokowy, jak i pecherz moczowy mogag byé przemieszczone poza
miednice, zwlaszcza przy urazach cewki btoniaste;.

Radiologiczna ocena diagnostyczna cewki moczowej wymaga wykonania uretrografii
wstepujacej. Istotnym jest, aby zobrazowaé calg dtugo$¢ cewki moczowej, wiaczajac w to szyje
pecherza. Jezeli pacjent z podejrzeniem urazu cewki moczowej ma zatozony cewnik do pecherza,
nie nalezy go usuwacé. Nalezy woéwczas do dystalnego odcinka cewki moczowej, obok juz

zatozonego cewnika, wprowadzi¢ cienki cewnik typu feeding tube i poda¢ srodek cieniujacy [1309].

3.20.4.2. Postepowanie
Stan wielu pacjentéw po urazie cewki moczowej jest niestabilny. Rola urologa ogranicza si¢ tu do
zapewnienia odptywu moczu i monitorowania diurezy.

Zaktadanie cewnika przez cewke moczowa jest dopuszczalne w sytuacjach kiedy pacjent
oddawat mocz po urazie oraz jesli w badaniu per rectum i badaniu miednicy (jak opisano powyzej)
nie podejrzewa si¢ przerwania ciaglosci cewki moczowej. Jezeli cewnik nie moze byc¢
wprowadzony bez oporu, nalezy natychmiast wykona¢ uretrografi¢ wsteczna.

Cewnik nadlonowy moze by¢ zatozony z naktucia przezskornego w Szpitalnym Oddziale
Ratunkowym lub na sali operacyjnej, w przypadkach gdy pacjent bedzie wymagat
natychmiastowego leczenia chirurgicznego urazow zagrazajacych zyciu.

Urazy cewki opuszkowej i urazy krocza powstajace przy siadaniu okrakiem zwykle sg
izolowane. Postepowanie W tych przypadkach zazwyczaj jest proste - zatozenie cewnika przez
cewke moczowa jest najlepszym sposobem, ktory chroni przed krwawieniem z cewki i/lub
bolesnym oddawaniem moczu [1310].

Biorac pod uwage odlegle wyniki pierwotnej naprawy cewki moczowej i prostego
odbarczenia pecherza moczowego droga nadtonowa z pozniejsza operacja rekonstrukcyjna cewki,

wstepne postgpowanie W urazach cewki tylnej pozostaje kontrowersyjne.

Glownymi celami leczenia chirurgicznego urazéw cewki tylnej sa:

e Zapewnienie drozno$ci cewki bez jej zwezen.

e Uniknigcie powiktan w postaci nietrzymania moczu i impotencji.
Nadtonowe odprowadzenie moczu z pecherza z odlegly rekonstrukcja cewki moczowej byto
postepowaniem z wyboru, poniewaz natychmiastowe operacje naprawcze obarczone byty zitymi
wynikami leczenia: istotne krwawienie, wysoki odsetek pacjentow z nietrzymaniem moczu (21%) i
impotencja siggaty nawet 56% przypadkéow [1311]. Badanie przeprowadzone u dorostych
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pacjentow wykazato korzystne wyniki odroczonej operacji naprawczej cewki: w 11 - 30%
przypadkow zwezenie cewki moczowej, trzymanie moczu w 90 - 95% przypadkow i impotencja w
62 - 68% przypadkow [1312]. U pacjentow pediatrycznych doswiadczenie z odroczonym leczeniem
chirurgicznym jest duzo mniejsze. W najwickszej serii przypadkow odroczonej rekonstrukcji cewki
moczowej obejmujacej 68 chtopcow wykazano 90% powodzenia takiego postepowania [1313]. W
innym badaniu wykazano zwezenia cewki i impotencje U 67% chtopcow. Wszyscy chtopcy z tego
badania mieli zachowane trzymanie moczu [1129]. W opublikowanym w ostatnim czasie badaniu,
ktore objeto 15 pacjentéw po odroczonej uretroplastyce po urazie cewki moczowej w dziecinstwie,
wykazano wysoki stopien powodzenia oraz niski odsetek powiktan dotyczacych funkcji
seksualnych i funkcjonowania uktadu moczowego [1314].

Alternatywnym postepowaniem dla nadtonowego odprowadzenia moczu i odroczonej
naprawy cewki moczowej jest pierwotne przywrocenie jej droznosci poprzez zatozenie cewnika.
Cewnik zwykle wprowadzany jest podczas otwartej cystotomii od szyi pecherza lub przez ujscie
zewngtrzne CeWKi moczowej poprzez miejsce urazu. Sposrod 14 pacjentow leczonych w ten sposob,

u 29% stwierdzono zwezenie cewki moczowej, a nietrzymanie moczu u 7% [1315].

3.20.4.3. Zalecenia dotyczgce diagnostyki i postepowania u dzieci po urazie cewki

moczowej

Zalecenia Sila zalecen

Przy podejrzeniu urazu cewki moczowej, w celu jej oceny, wykonaj Silne

uretrografi¢ wsteczna.

Zbadaj pacjenta per rectum, aby ustali¢ potozenie gruczotu krokowego. Silne
Urazy cewki opuszkowej lecz zachowawczo poprzez zatozenie cewnika. Silne
W urazach cewki tylnej dopuszczalne jest nastepujace postepowanie: Stabe

»  pierwotna rekonstrukcja cewki moczowej;

» nadlonowe odprowadzenie moczu z odroczong rekonstrukcja cewki
mOoCzowej;

- pierwotna ,,repozycja” cewki moczowej przy pomocy cewnika

zalozonego przezcewkowo.
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3.21. Gospodarka wodna w okresie okolooperacyjnym

3.21.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
W poréwnaniu z dorostymi catkowity rozktad ptynow ustrojowych, fizjologia nerek, gospodarka
elektrolitowa sa zupeklnie inne u dzieci; dodatkowo mamy u nich do czynienia ze stabszymi
mechanizmami kompensacyjnymi z zakresu uktadu naczyniowego [1316]. Poniewaz dzieci stale si¢
rozwijaja, ich wskaznik metabolizmu jest wysoki a zapasy thuszczu i substancji odzywczych niskie.
W zwigzku w tym dzieci sg bardziej podatne na zaburzenia metaboliczne wywolane stresem
okotooperacyjnym [1317]. OdpowiedZ metaboliczna na znieczulenie i zabieg u niemowlat i matych

dzieci zwigzany jest z rozlegtoscig leczenia operacyjnego [1318].

3.21.2. Postgpowanie

3.21.2.1. Okres przedoperacyjny

Pozostawienie pacjenta na czczo przed zabiegiem planowym pozwala unikng¢ komplikacji
zwigzanych z aspiracjg treSci pokarmowej do drzewa oskrzelowego podczas wprowadzania do
znieczulenia. Wedtug nowych wytycznych okres 30 — 60 minut dla podawania napojow klarownych
[1319, 1320] jest dopuszczalny i nie wigze si¢ z podwyzszonym ryzykiem aspiracji [1321]. W kilku
badaniach wykazano, ze w praktyce klinicznej okres pozostawienia pacjenta na czczo byt mocno
wydtuzany, srednia wyniosta 6 — 10 godzin [1320 — 1322]. W poréwnaniu z dorostymi pacjentami,
dzieci maja wyzszy wskaznik metabolizmu oraz niewielkie zapasy glikogenu 1 zaburzong
glukoneogenezg; z tych wzgledéw hipoglikemia stanowi powazny problem u dzieci, szczeg6lnie
mtodszych niz 36 miesiecy zycia [1320].

Nalezy ogranicza¢ czas pozostawiania pacjenta na czczo przed zabiegiem oraz zaproponowano

podawanie roztwordéw zawierajacych glukoze [1323].

W tabeli 8 przedstawiono obecne zalecenia dotyczace czasu pozostawienia pacjenta na czczo przed

zabiegiem operacyjnym [1320, 1322].
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Tabela 8: Zalecany czas pozostawienia pacjenta na czczo przed planowym zabiegiem

operacyjnym

Posilek Minimalny zalecany czas pozostawienia
pacjenta na czczo (godziny)

Ptyny klarowne 1

Mleko naturalne 4

Lekki positek 6

3.21.2.2. Srédoperacyjna terapia plynowa
Zazwyczaj to anestezjolog jest odpowiedzialny za §rodoperacyjng terapi¢ ptynowa a chirurg za te w
okresie pooperacyjnym. Celem $rédoperacyjnej ptynoterapii jest utrzymanie homeostazy poprzez
odpowiednig ilo§¢ plyndw podawanych parenteralnie; zapewnia to odpowiednia objetos¢ ptynow
wewnatrznaczyniowych, prawidtowy rzut serca a takze prawidtowe dostarczanie tlenu do tkanek w

okresie stresu okotooperacyjnego i stresu zwigzanego ze znieczuleniem.

W ostatnim czasie wprowadzono nowe strategie dotyczace zaopatrzenia ptynowego dzieci

podczas zabiegdw operacyjnych. Ich nadrzednym celem jest utrzymanie normalnej objetosci ptynu
pozakomorkowego (EFV). Deficyt ptynéwpodczas znieczulenia moze wynika¢ z utraty krwi oraz
pozostawania pacjenta na czczo. Te straty mogg by¢ uzupelnione przez podaz plynow
izotonicznych. Zaleca si¢, aby ptyny dozylne skladaly si¢ z izotonicznego roztworu oraz
odpowiedniej ilosci chlorku potasu i dekstrozy. Pozwala to zapobiega¢ hiponatremii [1324]. Nie
potwierdzono podwyzszonego ryzyka dla hipernatremii, przewodnienia, obrzekéw czy kwasicy
hiperchloremicznej podczas stosowania roztworow izotonicznych [1324].
W przypadku pacjentéw niestabilnych w zwigzku z utratg ptynu do trzeciej przestrzeni (przestrzen
srddmigzszowa lub jelita), straty te nalezy uzupetia¢ krystaloidami (roztwor soli lub ptyn Ringera).
Utrata ptynow do trzeciej przestrzeni moze wynosi¢ od 1ml/kg/h podczas drobnych zabiegow
chirurgicznych do 15 - 20ml/kg/h podczas zabiegéw brzusznych, u przedwczesnie urodzonych
noworodkow podczas zabiegdbw wykonywanych z powodu martwiczego zapalenia jelit straty
wynosza nawet 50ml/kg/h. Straty te powinny by¢ uzupehliane krystaloidami (roztwor soli
fizjologicznej lub plyn Ringera) [1325]. W razie potrzeby pacjentowi nalezy poda¢ koloidy
(albuminy, zelatyna, HES), zgodnie z restrykcyjnymi wytycznymi [1325].
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Wytyczne kliniczne dotyczgce ptynowego zaopatrzenia srédoperacyjnego zostaty zaproponowane

przez Sumpelmann’a i wsp. [1325] (Tabela 9).

Tabela 9: Plynowe zaopatrzenie Srodoperacyjne

Preparat Dawkowanie
Podstawowy wlew Ptyn izotoniczny + 1-2% glukoza | 10 mL/kg/h
Terapia nawadniajgca Ptyn izotoniczny X 10-20 mL/kg
Uzupeltnienie obj¢tosci Albuminy, Zelatyna, HES X 5-10 mL/kg
Transfuzja KKCz, FFP, KKP X 10 mL/kg

3.21.2.3. Pooperacyjna dieta i terapia plynowa

Kontrola badan biochemicznych osocza po zabiegach chirurgicznych przebiegajacych bez powiktan
u dzieci, u ktorych funkcja nerek i watroby przedoperacyjnie byly prawidlowa, nie jest
obowigzkowa. Jezeli mingto ponad 24 godziny do wdrozenia doustnego podawania pokarmu (np.
po zabiegach brzusznych), zaburzenia elektrolitowe, ktére wymagaja korekcji zwlaszcza w zakresie
gospodarki potasowej, sg czestsze. Zmniejszona perystaltyka jelit czy niedroznos¢ w okresie
pooperacyjnym moga by¢ objawami hipokaliemii.

Dzieci operowane z powodu chorob z niedroznosci zastuguja na szczego6lng uwagg.
Jest to szczegdlnie zwigzane z ryzykiem wielomoczu po zabiegu [1326]. U dzieci, u ktoérych
wystepuje wielomocz nalezy prowadzi¢ dokladny bilans ptyndéw oraz $cisle kontrolowa¢ funkcje
nerek 1 gospodarke elektrolitowa. W przypadku jakichkolwiek watpliwosci nie nalezy czekaé z

konsultacja nefrologiczna.

U dzieci, u ktorych zabieg operacyjny nie obejmowat przewodu pokarmowego, zgodnie z danymi z
piSmiennictwa, perystaltyka jest prawidlowa godzing po wybudzeniu ze znieczulenia [1327].
Wczesne przyjmowanie plynéw doustnie po znieczuleniu w przypadku niewielkich procedur
urologicznych oraz procedur nie obejmujacych przewodu pokarmowego wigze si¢ ze zmniejszong
czgstoscia wymiotdOw 1 nizszym zuzyciem opioidow [1328] i z wymienionych wzgledow jest

zalecane.

Dla dzieci po zabiegach obejmujacych przewdd pokarmowy, po sukcesie jaki odniost w populacji
dorostych, wprowadzono protokét ERAS (enhanced recovery after surgery) [1323, 1329]. Jest to
wieloptaszczyznowe podejscie, ktorego celem jest zapobieganie pooperacyjnym powiklaniom ,

ktére powstaja jako odpowiedZz organizmu na stres zwigzany z zabiegiem. Protokét zawiera
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wytyczne dotyczgce postepowania zarowno przed-, jak i srddoperacyjnego, takie jak: skrocenie do
minimum okresu przebywania pacjenta na czczo przed zabiegiem, uwazna terapia ptynowa podczas
zabiegu, opieka pooperacyjna. Zgodnie z protokolem ERAS zalecane jest wowczas wiaczenie
doustnych ptynéw klarownych wieczorem w dniu zabiegu oraz dieta normalna od pierwszej doby
pooperacyjnej. Tym samym zaleca si¢ wczesne zrezygnowania z dozylnego podawania pltynow.
Nastepnie zwraca si¢ uwage na wczesne uruchomienie pacjenta, unikanie znieczulenia
zewnatrzoponowego 1 wczesne usuni¢cie lub unikanie stosowania drenéw [1323, 1329].
Wprowadzenie protokotu ERAS przyczynito si¢ do skrdcenia hospitalizacji, szybszego podjecia
pracy przez przewod pokarmowy oraz zmniejszonego zapotrzebowania na opioidy [1323, 1329,
1330]. W przypadku stosowania protokolu ERAS u dzieci z chorobami neurologicznymi,
szczegolna uwaga powinna by¢ zwrdcona na obecnos¢ i leczenie zapar¢ przed zabiegiem oraz na

przywrdcenie cyklu wyprdznien po zabiegu.

3.21.3. Podsumowanie dowodow i zalecen dotyczgcych plynoterapii okotooperacyjnej

Podsumowanie Poziom
dowodu (LE)

Z punktu widzenia fizjologii, dzieci nie s3 mniejszg wersja pacjentow | 2
dorostych. Maja unikalne dla siebie szlaki metaboliczne, ktore nalezy wzig¢

pod uwagg podczas zabiegu operacyjnego.

Sroédoperacyjna terapia ptynowa moze obejmowac izotoniczne roztwory, co | 1

pozwala na zachowanie normalnej objetosci pozakomorkowe;.

Zastosowanie protokolu ERAS pozwala skroci¢ czas powrotu do zdrowia i | 1

zmniejszy¢ liczbe powiktan.

Zalecenia Sila oceny

Krotsze czasy pozostawienia pacjenta na czczo dotycza zabiegow | Silna

planowych (do 1 godziny dla ptynow klarownych).

Stosuj protokot ERAS w przypadku operacji obejmujacych przewdd | Silna

pokarmowy u dzieci bez zapar¢.

Rutynowo podawaj dzieciom hospitalizowanym ptyny izotoniczne, ryzyko | Silna

hiponatremii jest u nich wysokie.

Nalezy oceni¢ wyjsciowy i dobowy poziom elektrolitow, glukozy, mocznika | Silna

1/lub kreatyniny w surowicy krwi u kazdego dziecka, ktore otrzymuje ptyny
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dozylne, a szczegdlnie u pacjentdow po zabiegach obejmujacych przewod
pokarmowy (n.p.: augmentacja). Bez wzgledu na typ podawanego plynu,
ryzyko zaburzen elektrolitowych u dzieci poddanych takim procedurom jest

zwiekszone.

Rozpocznij wczesne podawanie ptynow doustnych u pacjentow poddanym | Silna

niewielkim procedurom chirurgicznym.

3.22. Postepowanie z bolem pooperacyjnym: informacje ogolne

3.22.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Prawidlowa kontrola bolu wymaga odpowiedniej jego oceny, doboru odpowiednich lekow, drogi
ich podania a takze zalezy od: wieku, kondycji fizycznej, typu zabiegu i rodzaju znieczulenia
[1331].

Przekonania obowigzujace w przesztosci, ze noworodki nie sg zdolne do odczuwania bolu,
zostaty porzucone dzigki lepszemu zrozumieniu dojrzewania uktadu nocycepcji, metod zwalczania
bolu a takze wiedzy z zakresu konsekwencji klinicznych bolu u noworodkow [1332, 1333]. W
wielu badaniach zwraca si¢ uwage, ze niewystarczajace leczenie bolu moze by¢ w przysztosci
przyczyng zaburzen behawioralnych i somatycznych [1334, 1335]. Obecne zrozumienie
koniecznosci leczenia bolu u dzieci zwigzane jest z przekonaniem, ze kazde dziecko, bez wzgledu

na wiek, zastuguje na odpowiednie leczenie.

3.22.2. Ocena diagnostyczna
Prawidtowa ocena bodlu to pierwszy krok w jego leczeniu. Do tego celu koniecznym jest uzywanie
wystandaryzowanych narzedzi oceniajacych bol oraz dobranie odpowiedniej techniki jego oceny.
W zaleznosci od wieku dziecka, pochodzenia kulturowego, stanu psychicznego, umiejetnosci
komunikacji oraz reakcji fizjologicznych dostgpnych jest kilka narzedzi shuzacych ocenie bolu
[1336]. W zaleznos$ci od wieku dziecka mozna stosowac skale numeryczne, obrazkowe, kodowane
kolorem [1337]. Jedng z najwazniejszych kwestii, ktora dotyczy leczenia bolu u dzieci jest rzetelna
informacja oraz zaangazowanie w ten proces samego pacjenta jak i jego opiekunow. Po otrzymaniu
odpowiednich informacji pacjenci i opiekunowie mogg prowadzi¢ takie leczenie sami zarowno w

domu, jak i w szpitalu [1337, 1338].
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3.22.3. Postgpowanie

3.22.3.1. Lekiidrogiich podawania
Zgodnie z jedna z teorii, leki przeciwbolowe podawane sg zapobiegawczo, aby wywota¢ thumienia
bolu przed wystapieniem nadwrazliwosci nerwowej [1339]. Miejscowe $rodki znieczulajace lub
niesteroidowe $rodki przeciwbolowe podaje si¢ srodoperacyjnie, aby opdzni¢ bdl pooperacyjny i
zmniejszy¢  pooperacyjne zuzycie Srodkow przeciwbolowych [1340]. Dawke $rodkéw
przeciwbolowych nalezy stopniowo zwigksza¢, az do uzyskania odpowiedniej odpowiedzi -
“Drabina bolu” stworzona przez WHO jest przydatnym narz¢dziem w strategii leczenia bolu
[1341]. Ta trojpoziomowa strategia wydaje si¢ by¢ praktyczna w pracy klinicznej. Postepowanie
pooperacyjne powinno opiera¢ si¢ na wystarczajacej analgezji wyprzedzajacej potaczonej ze
znieczuleniem miejscowym lub przewodowym, a nastgpnie na zréwnowazonym leczeniu bolu.
Paracetamol i NLPZ sg lekami pierwszego rzutu. Jezeli staja si¢ niewystarczajace do leczenia bolu,
do tych doustnych lekéw dodaje si¢ stabe 1 silne opioidy. Kazda placowka musi wypracowac swoj
schemat postgpowania dotyczacy leczenia bolu pooperacyjnego. Strategia analgezji pooperacyjnej
moze by¢ na przyktad nastepujaca:
1. Srédoperacyjne znieczulenie przewodowe regionalne lub krzyzowe.
2. Paracetamol + NLPZ.
3. Paracetamol + NLPZ + staby opioid (np.: tramadol lub kodeina).
4. Paracetamol + NLPZ + silny opioid (np.: morfina, fentanyl, oksykodon lub petydyna).
Opioidy u dzieci standardowo uzywane byly w okresie pooperacyjnym. W zwigzku z wigksza
swiadomoscig dotyczacg ich dziatah niepozadanych oraz uzaleznien konieczne bylo ograniczenie
ich stosowania $rodoperacyjnie [1337, 1342]. Potaczenie paracetamolu z niesteroidowymi lekami
przeciwzapalnymi (NLPZ) podczas leczenia operacyjnego pozwala na zmniejszenie
zapotrzebowania na morfing u dzieci [1343, 1344]. Dodatkowo §wiadomo$¢ zagrozen zwigzanych
ze stosowaniem opioidow u lekarzy pozwala zmniejszy¢ czesto$¢ ich stosowania. Stosowanie
opioidéw w niskich dawkach nie bylo przyczyna silniejszych dolegliwosci bolowych 1345]. Nalezy
zachowaé ostrozno$¢ dotyczaca funkcji nerek przy stosowaniu NLPZ. Dawkowanie lekow

uzywanych najczesciej u dzieci mozna odnalez¢ w tej publikacji [1346].

3.22.3.2. Obrzezanie
Obrzezanie wymaga znieczulenia oraz wlasciwego postepowania przeciwbolowego [1347].
Mozliwe elementy leczenia przeciwbolowego podczas obrzezania obejmuja: blokad¢ nerwu

grzbietowego pracia albo podskorng blokadg obwodowa, miejscowe $rodki znieczulajace (np.: krem
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zawierajacy lidokaing i prylokaing albo 4% liposomalny krem z lidokaing). Najlepiej stosowac
wyzej wymienione elementy w kombinacjach [1340, 1346]. Blokada nerwu grzbietowego pracia i
znieczulenie ogonowe wydaja si¢ mie¢ podobny efekt przeciwbolowy. Opiekunowie powinni
jednak zosta¢ poinformowani o czeSciej wystepujacych po nich dziataniach niepozadanych:
obnizeniu motoryki i zaburzeniach mikcji [1348]. Znieczulenia mozna wykona¢ z kontrola

ultrasonograficzng [1346].

3.22.3.3. Operacje prgcia, okolic pachwinowych i moszny
Znieczulenie ogonowe oraz blokada obwodowa nerwow (grzbietowego pracia oraz sromowego) sg
czesto uzywane do leczenia przeciwbdlowego stosowanego podczas operacji spodziectwa. Pomimo
stosowania roéznych $rodkow, w roznych dawkach i stezeniach, i réznych technik podawania leku
wyniki byly spojne. Generalnie dolegliwosci bolowe byly mniejsze po zastosowaniu blokad nerwu
sromowego. Nie zanotowano wzrostu powiklan pooperacyjnych zwigzanych z typem
zastosowanych blokad [1340, 1349, 1350]. Skurcze pecherza spowodowane obecnoscig cewnika w
niektorych przypadkach powoduja silniejszy dyskomfort niz sam bol pooperacyjny — w takich
sytuacjach mozna rozwazy¢ podanie lekéw przeciwmuskarynowych. W przypadku zabiegow w
okolicy moszny i w okolicach pachwinowych badano r6zne metody anestezjologiczne takie jak:
znieczulenie ogonowe, blokada nerwow obwodowych, TAP (transversus abdominis plane block)
Wykazano, ze majg one podobne dziatanie przeciwbolowe w okresie pooperacyjnym. Dodatkowo
zastosowane leki miejscowe, takie jak klonidyna czy deksmedetomidyna, moga poprawié efekt

przeciwbolowy [1340].

3.22.3.4. Operacje pecherza moczowego i nerek
Znieczulenie przewodowe zewnatrzoponowe obniza konieczno$¢ stosowania opioidow w okresie
pooperacyjnym [1351 — 1353], i tak jak dozylne znieczulenie ogdlne [1354] jest skuteczne.
Ketorolak jest skutecznym lekiem, ktory nie jest w petni wykorzystywany. Obniza on czgstos¢ i
nasilenie skurczoOw pecherza, a takze dlugos¢ pobytu pacjenta w szpitalu oraz koszty tego pobytu
[1355, 1356]. Klasyczne operacje nerek sa wyjatkowo bolesne - wszystkie trzy warstwy migsni
brzucha wymagaja przecigcia. Zmiana cigcia chirurgicznego na cigcie od strony grzbietowej
(lumbotomia) moze by¢ dobrg alternatywa ze wzgledu na: krotszy okres pobytu w szpitalu oraz
szybszy powrdt do aktywno$ci fizycznej i przyjmowania pokarmoéw droga doustng [1357].
Znieczulenie ogonowe wraz z ciagglym znieczuleniem zewnatrzoponowym, tak jak blokada w

obrgbie pochewki migsnia prostego brzucha czy TAP sg skuteczne w zakresie zmniejszenia
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zapotrzebowania na morfing w okresie pooperacyjnym [1358 - 1360]. W przypadku dostepoéw
laparoskopowych korzystnym moze by¢ podanie znieczulenia miejscowego w sparyu przed

nacigciem powigzi okotonerkowej [1361].

3.22.4. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce leczenia bolu pooperacyjnego

Podsumowanie Poziom dowodu
(LE)
Odpowiednie podawanie paracetamolu i NLPZ pozwala zredukowac 1

koniecznos¢ podawania lekéw opioidowych.

Niewystarczajace leczenie bolu moze by¢ w przysztosci przyczyng 3

zaburzen behawioralnych i somatycznych.

Kazda placéwka musi wypracowaé swoj schemat postepowania dotyczacy |4

leczenia bolu pooperacyjnego.

Zalecenia Sila oceny
Zapobiegaj/lecz bol u dzieci w kazdym wieku. Silna
Oceniaj bol przy pomocy narz¢dzi dostosowanych do wieku. Silna
Udzielaj wyczerpujacej informacji zarowno pacjentom, jak i ich Silna
opiekunom.

Stosuj analgezj¢ wyprzedzajaca i zrOwnowazong, aby zmniejszy¢ Silna

niepozadane dziatania opioidow.

3.23. Podstawowe zasady chirurgii laparoskopowej u dzieci

3.23.1. Epidemiologia, etiologia i patofizjologia
Zastosowanie metod laparoskopowych i robotycznych jest coraz czestsze 1 zyskalo szeroka
akceptacje takze w leczeniu operacyjnym choréb urologicznych u dzieci. Laparoskopia
diagnostyczna w przypadku wnetrostwa, nefrektomia, heminefrektomia, operacja zylakow
powrdzka nasiennego, pieloplastyka czy przeszczepienie moczowodu to tylko niektére z
przyktadow jej wykorzystania. Dzigki postgpowi technologicznemu chirurdzy moga wykonywaé
coraz bardziej skomplikowane zabiegi metodami matoinwazyjnymi nawet u niemowlat i matych

dzieci. Ogolne zalety metod matoinwazyjnych obejmuja: zmniejszenie dolegliwos$ci bolowych,
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szybszg rekonwalescencj¢ oraz lepszy efekt kosmetyczny niz po zabiegach metodami otwartymi
[807]. Dodatkowe zalety chirurgii robotycznej w poréwnaniu z tradycyjng laparoskopig to: lepsza
ergonomia pracy, widzenie przestrzenne, wigkszy zakres ruchu narzedzi, mniejsze drzenia, tatwa
krzywa uczenia. Ograniczeniami sg: dluzszy czas operacyjny, mniejsza przestrzen robocza w
mtodym wieku, koszty oraz doswiadczenie chirurga i1 anestezjologa. Odsetek powiktan w
przypadku nefrektomii i1 pieloplastyki (patrz rozdziat 3.13.3.2) jest podobny, w przypadku
przeszczepiania moczowodow nie stwierdzono korzysci z metod laparoskopowych czy
robotycznych i zabiegi te sg zalecane tylko w do$wiadczonych osrodkach (patrz rozdziat

3.14.3.2.3).

Wieloletnie do§wiadczenia laparoskopowe z catego swiata ktada nacisk na pozostanie swiadomym
fizjologicznych konsekwencji zastosowania CO, podczas insuflacji u dzieci, zarowno przy dostepie
przez- jak i zaotrzewnowym. W przeciwienstwie do zabiegdw metoda otwartg, obecno$¢ powietrza
w jamie otrzewne] ma wplyw na fizjologie i w zwigzku z tym pacjent wymaga S$cistego

monitorowania.

3.23.2. Kwestie techniczne dotyczgce laparoskopii oraz jej wplyw na poszczegolne uklady

3.23.2.1. Ocena przedoperacyjna
Wykonywanie procedur metodami laparoskopowymi u dzieci wymaga szczegdlnej ostroznosci z
zakresu anestezjologii. Efekty fizjologiczne zwigzane z odmg brzuszng wytworzong za pomocag
CO2, utozenie pacjenta oraz dluzszy czas operacyjny muszg by¢ jasne dla anestezjologéw. W
zwigzku z powyzszym szczegOlowa ocena przedoperacyjna wraz z oceng zagrozen jest
obowigzkowa. Dotyczy to zwlaszcza oceny ukladu krazenia 1 oddechowego, poniewaz

podwyzszone ci$nienie brzuszne moze prowadzi¢ do spadku obcigzenia komorowego [1362].

3.23.2.2. Insuflacja
Insuflacja jamy otrzewnowej to podstawowy element operacji laparoskopowych, ktory stuzy
wytworzeniu przestrzeni roboczej. Dwutlenek wegla jest najczegsciej uzywanym gazem w
osrodkach zajmujacych si¢ laparoskopig na calym $wiecie. Inne uzywane gazy to: tlenek azotu, hel,
argon oraz powietrze. Do tej pory CO, jest uwazany za najlepszy dostepny gaz — jest bezbarwny,
tani 1 dobrze rozpuszczalny [1363] oraz jest wydalany przez uktad oddechowy, co jest
najbezpieczniejsza z opcji. Mate dzieci absorbuja CO;, w wigkszym stopniu niz tarsze [1364], przez

co wymagaja szczegolnej uwagi zard6wno w trakcie zabiegu, jak i w okresie pooperacyjnym.
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Najwigcej powiktan zwigzanych z metoda laparoskopowa dotyczy dostgpu do jamy otrzewnej.
Jedno z badan, ktére oceniato powiktania po laparoskopii w grupie > 5400 pacjentow wykazalo
odsetek powiktan 5.3%, sposrdd ktorych 4.2% dotyczyto probleméw z insuflacja (odma podskorna,
zator gazowy, urazy narzadoéw 1 naczyn, insulacj¢ poza jamg otrzewnej) [1365]. Istniejg dwie
szeroko stosowane techniki dostepow laparoskopowych wykorzystywane zarowno w operacjach
przez- jak i zaotrzewnowych: otwarta technika (Hassona) oraz technika z wykorzystaniem igly
Veressa. Badania, ktére porownywaly bezpieczenstwo obu technik wykazaty podobny odsetek
powiktan w przypadku procedur urologicznych [1366]. Wigkszo$¢ z nich to byly niewielkie
powiklania zwigzane z brakiem dos$wiadczenia chirurgicznego. Panel, szczegdlnie w populacji

matych dzieci 1 niemowlat, rekomenduje technike otwarta.

Elastyczno$¢ $ciany brzucha jest zalezna od wieku 1 jest wigksza w grupie niemowlat 1 matych

dzieci w poréwnaniu ze starszymi [1367].

Ci$nienie wewnatrz jamy otrzewnej (wyrazane w mmHg) to istotny element operacji
przeprowadzanych metoda laparoskopowa. Przeprowadzone w ostatnim czasie randomizowane
badanie poroéwnalo dwie grupy niemowlat o masie ciata < 10 kg, u ktérych zastosowano rdzne
ci$nienia — 6 — 8 mmHG vs. 9 — 10 mmHg [1368]. Wykazano, ze zastosowanie wyzszych ci$nien
wigzalo si¢ z mocniej wyrazonymi zmianami w zakresie uktadéw krazenia i oddechowego, jak
réwniez z silniejszymi dolegliwosciami bolowymi oraz przedtuzonym czasem powrotu do

normalnego karmienia.

3.23.2.3. Wplyw na uktad oddechowy
W zwigzku z insuflacja jamy otrzewnej 1 wzrostem ci$nienia wewnatrzbrzusznego, przepona jest
przemieszczona do gory, czego konsekwencja jest spadek podatnosci ptuc. Wraz z absorbcja CO»
moze to prowadzi¢ do hyperkapni i kwasicy, szczegolnie w przypadku dtugiego czasu operacyjnego
czy niewielkiej rezerwy plucnej wystepujacej u niemowlat. Ulozenie pacjenta w pozycji
Trendelenburga podczas zabiegow antyrefluksowych czy zabiegéw na szyi pecherza, moze takze
pogarsza¢ sytuacje. Podwyzszone pod wptywem absorpcji koncowo-wydechowe CO, (ET COy)
wykazano w wielu badaniach [1364, 1369, 1370]. Jedno z badan wykazato wzrost tego parametru u
33% noworodkow leczonych torako- i laparoskopowo [1187]. Krétszy czas operacyjny oraz
zastosowanie nizszych cisnien wewnatrzbrzusznych obniza ryzyko podwyzszonego ET COs..

Hypoksemia obserwowana jest rzadko, takze u noworodkow. Ponadto moze by¢ regulowana

235



zwickszeniem wentylacji minutowej. Wszystkie wymienione powyzej potwierdzajgc koniecznos¢

uwaznej obserwacji pacjenta.

3.23.2.4. Wplyw na uklad krgZenia
Cisnienie wewnatrzbrzuszne, absorbcja CO, oraz pozycjonowanie pacjenta moga wptywac takze na
uktad krazenia. W populacji dorostych pacjentow wykazano, ze zastosowanie odmy otrzewnowej
powoduje spadek rzutu serca 1 objetosci wyrzutowej, podczas gdy Srednie ci$nienie t¢tnicze, zylne
oraz systemowy op6r naczyniowy wzrastaja [ 1371]. Podobne sytuacje, z niewielkimi odstepstwami,
maja miejsce w populacji pediatrycznej. Podczas orchidopeksji wykonanych laparoskopowo w
grupie pacjentow w wieku od 6 do 30 miesigca zycia przy zastosowaniu cisnienia 10 mmHg, rzut
serca byt zmniejszony o 30% a ci$nienie krwi pozostato na statym poziomie [1372]. Kiedy ci$nienie
zmniejszono z 12 do 6 mmHg, parametry kardiologiczne ulegaty normalizacji [1373]. Zastosowanie
wysokich cisnien wewnatrzbrzusznych u niemowlat z wrodzonymi wadami serca moze powodowaé
ponowne otwarcie otworu owalnego czy przewodu tetniczego [1374]. Chociaz efekty zastosowania
wysokich ci$nien sa ewidentne, moga nie mie¢ znaczenia u zdrowych dzieci. Jest jednak jasnym, ze

zastosowanie niskich cis$nien jest bezpieczniejsze, szczegdlnie u matych dzieci.

3.23.2.5. Wplyw na uktad moczowy
Odma otrzewnowa moze mie¢ negatywny wplyw takze na przeptyw nerkowy [1375], brakuje
jeszcze badan potwierdzajacych to zjawisko. Wysokie ci§nienia wewnatrzbrzuszne oraz odwroécona
pozycja Trendelenburga moga negatywnie wplywa¢ na filtracje kigbuszkowa oraz wydalanie
moczu. Jedno z badan pokazato, Ze u 88% niemowlat oraz 14% dzieci w wieku > 1 roku Zycia, przy
zastosowaniu cisnienia 8 mmHg w pierwszych 45 minutach zabiegu rozwija si¢ anuria [1376].
Wydalanie moczu normalizuje si¢ w okresie pooperacyjnym — przejsciowo wystepuje poliuria.
Chociaz obnizone wydalanie moczu wydaje si¢ nie mie¢ znaczenia klinicznego, monitorowanie
gospodarki wodno-elektrolitowej jest bardzo istotne u dzieci podczas oraz po leczeniu

laparoskopowym.

3.23.2.6. Wplyw na uktad nerwowy
Odma otrzewnowa wywiera takze wpyw na ci$nienie $rodczaszkowe, ktore normalizuje si¢ po
usunigciu gazu z jamy otrzewnej [1377]. Pozycja Trendelenburga, wysokie ci$nienie §rodbrzuszne
oraz hypowentylacja to dodatkowe czynniki podwyzszonego cisnienia $rodczaszkowego. W
zwigzku z powyzszym laparoskopia jest przeciwwskazana u dzieci ze zmianami w o$rodkowym
uktadzie nerwowym [1378]. Dzieci z zalozong zastawka komorowo-otrzewnowg wymagaja

szczegblnej uwagi, ale laparoskopia nie jest u nich przeciwwskazana [1379].

236



3.23.3. Podsumowanie dowodow i zalecenia dotyczgce laparoskopii u dzieci

Podsumowanie

Poziom dowodu
(LE)

Laparoskopia i metody chirurgii robotycznej moga by¢ bezpiecznie 1
stosowane u dzieci.

Ogodlne zalety laparoskopii obejmuja: spadek dolegliwosci bolowych, 1
krotszy czas rekonwalescencji oraz lepszy efekt kosmetyczny w

poréwnaniu z metodami chirurgii otwartej.

Ograniczenia obejmujg: dluzszy czas operacyjny, mniejsza przestrzen 1
roboczg u matych dzieci, koszty, doswiadczenie zaréwno chirurga jak i
anestezjologa.

Odma wewnatrzbrzuszna moze mie¢ wptyw na mnogie uktady dlatego 2
pacjent musi by¢ uwaznie monitorowany w trakcie zabiegu.

Zalecenia Sila oceny
Uzywaj nizszego ci$nienia podczas laparoskopii u niemowlat i matych Silna
dzieci (6 — 8 mmHg).

Uzywaj dostgpu otwartego do laparoskopii u niemowlat i matych dzieci. Silna
Monitoruj diurez¢ oraz reakcje uktadow krazenia i oddechowego na Silna

laparoskopig.
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publiczne dostepne na stronie EAU: http://www.uroweb.org/quidelines/

Niniejsze ,,Wytyczne” zostaly opracowane przy wsparciu finansowym EAU i zadne zewnetrzne
zrodha finansowania nie byly wykorzystane. EAU jest organizacjg non-profit, a finansowanie jest
ograniczone do pomocy w pracy administracyjnej, kosztow podrézy i spotkan zwigzanych ze
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miejsca, w ktorym cytat sie pojawi. W zwigzku z tym liczba autoréw czy informacja dotyczaca
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