UROLOGIE VE ZKRATCE
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Cysty ledvin obecné vznikaji na principu proliferace epitelialnich bunék nefronu s naslednou akumulaci tekutiny. Vyskytuji se
v fadé forem rozdilné histogeneze, heredity, klinické symptomatologie i prognozy. Nékteré zustavaji po cely Zivot nemocného
asymptomatické a jsou objeveny nahodné. Jiné jsou dominantné nebo recesivné dédi¢né a drive ¢i pozdéji se zakonité projevi
tim, Ze ireparabilné destruuji ledviny a vyusti v ledvinnou nedostatecnost.

stizeni, anomalni objem, strukturu nebo topografii, etiologii a také hereditu.

1.1 PREHLEDNA KLASIFIKACE CYSTICKYCH ONEMOCNENI LEDVIN
1.2 HEREDITARNI

1.2.1 Autozomalné recesivni polycystdza ledvin (infantilni typ)
1.2.2 Autozomalné dominantni polycystéza ledvin (adultni typ)
1.2.3 Juvenilni nefronoftyza
1.2.3.1 Juvenilni nefronoftyza (autozomalné recesivni)
1.2.3.2 Drefova cystdza (autozomalné dominantni)
1.2.4 Kongenitalni nefréza (autozomalné recesivni)
1.2.5 Cysty u syndromti s mnohoéetnymi malformacemi (hereditarni syndrom s rendlnimi cystami)
1.2.5.1 Chromozomalni aberace
1.2.5.2 Trisomie 21 (Down(v sy)
1.2.5.3 Trisomie 18 (Edwards(v sy)
1.2.5.4 Trisomie C
1.2.5.5 Autozomélné recesivni syndromy
1.2.5.6 Meckellv syndrom (encefalokéla, polydaktylie, mikrocefalie)
1.2.5.7 Jeunelv syndrom (asfykticka torakalni dystrofie, renalni aplazie)
1.2.5.8 Zellwegeriv syndrom (cerebrohepatorenalni sy.)
1.2.5.9 GoldstonGv syndrom
1.2.5.10 Majewského syndrom
1.2.5.11 Elijadetiv syndrom
1.2.5.12 Dominantni syndromy vdzané na X chromozom
1.2.5.13 Orofacidlni syndrom 1. typu
1.2.5.14 Autozomainé dominantni syndromy
1.2.5.15 Nemoc von Hippel-Lindauova
1.2.5.16 Tuberdzni skleréza-Morbus de Bournevil

1.3 OSTATNI

1.3.1 Multicysticka dysplazie ledviny

1.3.2 Multilokularni cysty ledviny

1.3.3 Solitarni cysty ledvin

1.3.4 Drefiova houbova ledvina

1.3.5 Ziskana cystéza ledvin u chronicky dialyzovanych nemocnych
1.3.6 Parapelvické cysty a hilio-sinu-cystdza (syndrom Paramo)

Stru€né charakteristiky klinicky vyznamnych nozologickych jednotek cystického onemocnéni jsou uvedeny
podle klasifikaéniho schematu.

Urologie pro praxi 2001 / 2 www.prakticka-medicina.cz 73




UROLOGIE VE ZKRATCE

1.2.1. Autozomalné recesivni polycystdza ledvin
A) infantilni typ

Charakteristika projevuje se ¢asné po porodu, nejpozdéji do I/2 roku Zivota oboustrannou polycystdzou,
zvétSenim ledvin, hypoplazii plic a renalni insuficienci.

B) juvenilni typ

Charakteristika dominuje postizeni jaterniho parenchymu s fibrézou, portaini hypertenzi. Cetné jsou cysty ledvin.
Diagnostika ultrasonografie (USG), IVU, pocitacova tomograrfie CT

Dif. dg. jina hereditarni onemocnéni provazena cystami, WilmsQv nador u juvenilniho typu.

Terapie chronicka dialyza, transplantace ledviny.

Prognéza u infantilniho typu je infaustni, u juvenilniho typu vzniké renalni insuficience v puberté.

1.2.2. Autozomalné dominantni polycystdza ledvin (adultni typ)

Charakteristika vrozené, autozomalné dominantni dédiéné onemocnéni obou ledvin s &etnymi cystami rizné velikosti
vyustujici v chronickou renalni insuficienci.

Diagnostika zprvu asymptomatické onemocnéni, pozdéji hmatné ledviny, nefralgie, hematurie a hypertenze.
Dif. dg. oboustranna hydronefréza, nador, M. Hippel-Lindau, M. de Bournevil, vicecetné cysty ledvin.
VyS. metody prosty snimek, tomografie, IVU, USG, CT, magneticka rezonance (MRI), izotopova vy3etfeni.
Komplikace litidza, infekce, hematurie, hypertenze.

Terapie dietetickd a rezimova opatfeni dle stupné rendlniho selhani. PFi termin. insuficienci dialyza

a transplantace ledviny.
Prognéza od prvych symptom0 vznika v prabéhu 5-10 let renalni insuficience.
1.2.3. Juvenilni nefronoftyza - diefiova cystéza

Charakteristika fadime ji mezi hereditarni onemocnéni se shodnymi symptomy a progresivni renélni insuficienci.
Obé ledviny jsou zmenSené s malymi cystami v oblasti kortikomedularni

A) Juvenilni nefronoftyza - je autozomalné recesivni variantou cystického onemocnéni postihujiciho déti a dospivajici.

B) Dfefova cystdza — ma autozomalné dominantni hereditu a cysty vznikaji jako divertikly dist. stoéeného kanalku na hranici
kory a dfené.

Diagnéza na zakladé symptom(- polyurie, polydypsie, nykturie vydstujici v selhani ledvin.

Dif. dg. ostatni hereditarni syndromy s cystami, malignita.

VySetfeni IVU, USG, CT

Terapie jen symptomaticka lé¢ba rendlni insuficience, dialyza a transplantace ledviny.

Prognéza juvenilni nefronoftyza se projevi rendlni insuficienci kolem puberty, dfefiova cystéza az kolem fficitky.

74 www.prakticka-medicina.cz Urologie pro praxi 2001 / 2




UROLOGIE VE ZKRATCE

Dalsi nozologické jednotky zafazené do hereditarni kategorie cyst jsou natolik vzacné a vyjimeéné, ze nemohou byty pojaty
do struéného pfehledu.

1.3 OSTATNIi CYSTICKA ONEMOCNENI

1.3.1 Multicysticka dysplazie ledviny

Charakteristika

Diagnostika
Dif. dg.
VySetfeni
Terapie

Prognéza

vrozené nedédi¢né jednostranné onemocnéni. Ledvinu nahrazuje polylobuldrni masa z cyst rizné
velikosti. MoCovod bud chybi, nebo je v rizném rozsahu atreticky. Renalni arterie se nevytvofi,
nebo je hypoplastickd bez kolateral.

u déti je hmatnd rezistence v lumbalni krajiné, v dospélosti ¢asto jen nefralgie s afunkci ledviny.
hereditarni syndromy s tvorbou cyst, malignita.

USG, IVU, CT

jen nefrektomie

dobra.

1.3.2 Multilokularni cysta ledviny

Charakteristika

Diagnostika

Dif. dg.
VySetfeni

Terapie

jednostranny solitarni opouzdreny cysticky utvar slozeny z fady dutin vzajemné nepropojenych
bez spojeni s mo¢ovymi cestami. Utvar sousedi s normalnim parenchymem ledviny
a je podezfely z nadoru.

u déti mzeme Utvar hmatat, u dospélych byvaji ¢astéjSi bolesti bederni krajiny
nebo bficha provazené hematurii.

hereditarni syndromy, multicysticka dysplazie, nador ledviny.
IVU, USG, CT, MRI, vzacnéji rendlni angiografie.

pfi jasném nalezu resekce ledviny, pfi podezfeni na nador nefrektomie.

1.3.3 Solitarni cysty ledvin

Charakteristika

Diagnostika

Dif. dg.
VySetfeni

Fyzikalné

Cytologicky

Cystograficky

solitarni nebo vicecetné cysty rizné velikosti postihuijici oblast kory jedné nebo obou ledvin.

cysty prokazujeme prevazné nahodné pro asymptomaticky pribéh. Jen objemné cysty svym tlakem na
okoli mohou rusit evakuaci moce z ledviny a vzacné vyvolat hypertenzi.

jina cystickda onemocnéni ledvin, parapelvické cysty, echinokokové cysty maligni nador.
USG, IVU, CT. Pfi nejasném nalezu provadime punkci cysty. Jeji obsah musi splfiovat tato kritéria.

Cira, zluta tekutina, bez krve, alkal. pH, hustoty 1015. Hladiny lipidu, cholesterold a LDH
se shoduji s plazmatickymi.

bez malignich bunék

kulovity utvar ostfe ohrani¢eny s homogenni néplni.

Nejsou-li tato kritéria spinéna, je tfeba vyloucit maligni tumor.
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Komplikace krvaceni, ruptura, infekce cysty, litidza, hypertenze.

Terapie asymptomatické formy nevyzaduiji Ié¢bu. U symptomatickych cyst se doporucuje:
a) perkutanni aspirace cysty s instilaci sklerotizaéniho roztoku
b) resekce stény perkutanni, retroperitoneoskopickou , pfipadné laparoskopickou technikou
c) oteviena revize cysty s resekci stény a marsupializaci.

Prognéza dobra.

1.3.4 Dieflova houbova ledvina

Charakteristika systémové postizeni ledvin v oblasti pyramid, s dilataci distalnich ¢asti sbérnych kanalku na papilach,
¢asto s kalcifikacemi. Vzacna je segmentarni forma s afekci jedné nebo nékolika papil.

Diagndza pro asymptomaticky pribéh onemocnéni zjistime az pfi komplikacich litidzou, infekci a hematurii.
Dif. dg. TBC ledvin, nefrokalcindza, nekréza papil.

VySetfeni na IVU zjistime stazu kontrastni latky v dilatovanych kanalcich na papilach.

Terapie neni znama, jen symptomatické feseni komplikaci.

Prognéza dobra, s moznym zhorSenim pfi komplikacich.

1.3.5 Ziskana cystdza ledvin

Charakteristika mnohodetné, rlizné velké cysty obou ledvin u pacienta s chronickou rendlni insuficienci na dlouhodobé
dialyze. Cysty se mnozi s délkou trvani dialyzaéniho Ié¢eni. Komplikuje se karcinomem ledviny.

Diagndza pomoci opakované USG ledvin u dlouhodobé dialyzovanych nemocnych.

VyS. metody USG, CT a MRI pfi podezfeni na nador.

Komplikace nefralgie, horecky, hematurie, vzdalené metastazy RCC.

Terapie u asymptomatickych stavl netfeba , pfi priikazu RCC vétsi nez 3 cm radikalni nefrektomie.
Prognéza je dana zakladnim onemocnénim s vyskytem moznych komplikaci.

1.3.6 Parapelvické cysty, Hilio-sinu-cystosis seu Morbus Paramo

Charakteristika jde o oligocystickou ektazii (4-8 cyst) v oblasti panvicky a odstupu kalichl. Etiologicky se uvazuje
o lymfangiektazii nebo lymfatické obstrukci zplisobené nespecifickym zanétem.

Diagndza asymptomatické onemocnéni zjiStované sonograficky jako cysty ve dfeni ledviny 1-2 cm v priméru,
pfipadné jako parapelvické cysty.

Dif. dg. mocova stdza, poc€inajici hydronefréza.

VySetfeni IVU, USG.

Komplikace vzacné nefralgie, hypertenze, mikroskopicka hematurie.
Terapie vzacné marsupializace parapelvické cysty.

Prognéza dobra.
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