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Vrozené anomilie ledvin a mocového traktu jsou vyznamnou
pri¢inou chronickych onemocnéni ledvin (chronic kidney
disease, CKD) u déti a mladistvych (Miklovicova, 2005). Redukce
poctu nefront v détském véku miize navic predisponovat ke vzni-
ku arteridlni hypertenze a chronického selhdni ledvin (CHSL)
v dospélosti (Moritz, 2009). Vyskyt téchto vrozenych defektt lze
na podkladé raznych registrti odhadnout na 3-6 na 1 000 Zivych
porodil. Zatimco vyskyt vrozenych defektti ledvin a mocového
traktu prokazatelné ovliviiuje primérnou délku Zivota, neni jejich
dopad na rendlni prezivani znam. To je zpusobeno jednak tim, Ze
z hlediska metodologického neni snadné porovnavat vrozené
anomialie s riizné vyjadfenym fenotypem a/nebo penetranci, a jed-
nak tim, ze funkéni dopad vrozenych anomalii na ledviny se muze
uplatnit v pomérné dlouhém ¢asovém odstupu, neztidka desitek
let. Jedno z pouzivanych klasifika¢nich schémat vrozenych vyvo-
jovych vad (VVV) ledvin je zaloZeno na tom, zda je vyvojovou
vadou postiZena ledvina, vyvodny systém ledvin ¢i oboji. Nejisto-
ta v klinické klasifikaci VVV ledvin vedla k agregaci rtiznych no-
sologickych jednotek pod spole¢nou nalepku oznacenou akrony-
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mem CAKUT (congenital anomalies of the kidney and urinary
tract) (Pope, 1999).
Cilem prace bylo vyhodnotit dlouhodobé tidaje do véku 30 let
u 312 déti postizenych nékterou VVV ledvin ¢i mocového traktu.
Do studie byli zafazeni pacienti dispenzarné sledovani na détském
nefrologickém pracovisti Gaslini Children Hospital v letech 1980
az 2000, u nichz byla diagnostikovana VV'V spadajici do katego-
rie CAKUT, s defektem v parenchymu ledviny zji§ténym na pod-
kladé renalniho ultrazvuku ¢i izotopového vySetteni (dimerkap-
tosukcindt, DMSA). Defekty v poctu ¢i velikosti nejméné jedné
ledviny, s vylouc¢enim familidrnich prfipadi a izolovanych ano-
maélii mo¢ovodu typu vezikoureteralniho refluxu (VUR) ¢i
zdvojeného vyvodného systému byly zafazeny do nasledujicich
kategorii:
a) solitarni ledvina s pfidruzenymi anomaliemi moc¢ového traktu
¢i bez nich;
b) unilaterlni renalni hypodysplazie s pfidruzenymi anomaliemi
mocového traktu ¢&i bez nich;
c) bilateralni rendlni hypodysplazie s poruchami moc¢ového trak-
tu ¢i bez nich;
d) rendlni hypodysplazie spojend se sten6zou mocové trubice;
e) podkovovitd ledvina.

U kazdého pacienta byly ziskany demografické udaje, udaje
o typu VVYV, udaje o dobé stanoveni diagnoézy a udaje o vzniku
chronického selhani ledvin. Dale byly ziskany idaje o vyvoji funk-
ce ledvin (hodnoceno clearance kreatininu), pfitomnosti arteridl-
ni hypertenze, proteinurie a o poskytnuté 1é¢bé pocinaje prvnim
rokem véku ditéte.

U vétsiny kategorii CAKUT byli ¢astéji postizeni muzi nez Zeny
(v poméru 3 : 1). Diagndza byla stanovena v neonatalnim obdobi
v 56 % pri zna¢ném rozptylu mezi jednotlivymi kategoriemi. Né-
které unilateralni defekty byly diagnostikovany pomérné pozdé,
napt. pramérny vék stanoveni diagnézy u solitarni ledviny byl 15
let. Operacni zakroky byly provedeny u vSech jedinct se zadnimi
uretralnimi chlopnémi a u 53 % déti se solitdrni ledvinou a VUR.
Do véku 30 let zahdjilo pravidelnou dialyzaéni 1é¢bu 58 osob.
Sledované obdobi predstavovalo 2 474 pacientskych let v riziku,
s kazdoro¢ni incidenci 0,023 (95% interval spolehlivosti, pti roz-
mezi 0,018-0,030). U kategorii CAKUT A, C a D (tj. solitarni
ledviny, bilateralni hypodysplazie a renalni hypodysplazie se stend-
zou uretry) bylo neadjustované riziko dialyzac¢ni lé¢by vyznamné
vy$si nez u ostatnich kategorii CAKUT. Riziko dialyza¢ni 1écby se
vyznamné zvySovalo v zavislosti na dvou laboratornich veli¢inach,
tj. na hodnotach sérového kreatininu a vysi proteinurie. Dal$im
faktorem, ktery vyznamné ovlivnil rendlni prognézu, byla pritom-
nost/absence VUR. Po tipravé Coxova modelu renalniho preziva-
ni na pritomnost VUR, na hodnoty sérového kreatininu, protein-
urii a na referené¢ni periodu (pfed rokem 1990 a po roce 1990) se
progndza jednotlivych kategorii CAKUT zménila. Pravdépodob-
nost vzniku dialyzacni 1é¢by byla nizsi u kategorii F (0 pripada),
E (2 ptipady) a B (4 pripady) ve srovnani s kategoriemi C (5 pri-
padu), A (21 pripadt) a D (26 ptipada).

Spolehlivé udaje o dlouhodobé prognéze vétsiny vrozenych
anomalii ledvin tykajicich se poctu ¢i velikosti ledvin chybéji.
Do komentované studie byl zahrnut pomérné rozsahly homogen-
ni soubor pacientd, dlouhodobé sledovany a lé¢eny standardizo-
vanym zpusobem na stejném pracovisti. Vysledky studie dle
oc¢ekavani potvrdily, ze pritomnost VUR, proteinurie a zvySené
hodnoty sérového kreatininu predstavuji nezavislé rizikové fak-
tory pro progndzu vsech kategorii CAKUT. Vysledky studie také

potvrdily znamou skutec¢nost, Ze u pacientt se zadnimi chlopné-
mi v urette je riziko dialyza¢ni 1é¢by vysoké. Naopak ponékud
prekvapivym nalezem bylo zjisténi, Ze solitarni ledvina predsta-
jinym anomaliim ledvin). Uvedené vysledky je nepochybné tteba
oveérit vramci dalsich studii a je tfeba vénovat pozornost faktortim,
kterymi by bylo mozno vysvétlit postupné zhorsovani funkce
solitarni ledviny.
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Hlavnim pfinosem komentované studie je skutecnost, Ze prdce
shrnuje vysledky analyzy dlouhodobého klinického priitbéhu
a progndzy vybranych anomadlii ledvin a mocového traktu u re-
prezentativniho souboru jedincii s VV'V. To je dulezité zvldsté
ve svétle skutecnosti, Ze stdle vyssi pocet mladych jedincii s VVV
ledvin a mocového traktu preZivd do dospélosti. U tady z nich se
mohou VV'V projevit klinicky a funkcné az se znaénym odstupem
od narozeni a chronické selhdni ledvin miiZe vzniknout aZ v do-
spélém véku. Znacnd pozornost je v poslednich letech vénovina
vztahu mezi snizenym poctem nefronii u nékterych jedincii
(zvlasté u predéasné narozenych déti a déti s nizkou porodni
vahou) a zvySenym rizikem progrese CKD (Chevalier, 2009).
Na rozdil od dospélé populace je vétsina piipadii chronického
selhdni ledvin v détském véku zpiisobena vrozenymi anomdliemi
ledvin a mocového traktu. V prevdziné vétsiné pripadii jde o spo-
radické a izolované vyvojové anomdlie, pouze u mensi Cdsti Ize
prokdzat postizeni dalSich orgdnii ¢i dédicnou slozku. Projevy
CAKUT byvaji v soucasné dobé diagnostikovdny velmi casto
ultrazvukem jiz ve fetdlnim obdobi.

S. Sanna-Cherchi a spol. realizovali studii, ve které 58 z 312
(19 %) jedincii dospélo do stadia chronického selhdni ledvin
s nutnosti pravidelné dialyzacni lécby. Nékteré kategorie CAKUT
byly vznikem CHSL ve vy$si mite ohroZeny. Ponékud proti oce-
kavani dospélo do stadia CHSL az 21 ze 71 (29,6 %) jedincii se
solitdrni ledvinou pti unilaterdlni agenezi. Priyimérnd doba sta-
noveni diagnozy u této kategorie CAKUT byla 15 let a priimér-
nd sérovd koncentrace kreatininu byla 59,8 umol/l, oboji ovsem
s velkym rozptylem hodnot. Pti hodnoceni prognozy pacientii se
solitdrni ledvinou se setkdvdme s urcitymi rozpory. U pacientii
s agenezi jedné ledviny lécenych na Mayo Clinic v obdobi
1960-1975 byl prokdzdn vyvoj arteridlni hypertenze u 47 %,
proteinurie u 19 % a pokles glomeruldrni filtrace u 13 % pacien-
tii (Argueso, 1992). Naopak, z hodnoceni dalsiho osudu 3 698
jedincti, kteti podstoupili nefrektomii pro ddrcovstvi ledviny
v USA v letech 2003-2007, vyplynulo, Ze pravdépodobnost vzni-
ku CHSL neni u ddrcii ledviny proti bézné populaci zvysena
(Ibrahim, 2009). Jakkoli Ize spekulovat o pticindch a mechanis-
mech, které se na téchto rozdilech uplatriuji, je vysoce pravdépo-
dobné, zZe prognéza skupiny pacientii s vrozenou agenezi jedné
ledviny je odlisnd a méné ptiznivd nez prognoza dospélych pa-
cientii se solitdrni ledvinou po nefrektomii jedné ledviny. Tento
zdavér by jisté mél byt urcitou pobidkou k tomu, aby jedinciim
s unilaterdlni agenezi ledviny byla trvale vénovina zvysend
odbornd péce s cilem sniZit nebezpeci vzniku chronického selhd-
ni ledvin na minimum.

Vysledky a zdvéry studie je treba hodnotit s védomim, Ze né-
které kategorie VV'V nebylo mozno z diivodii metodologickych
zcela presné vymezit. Spolehlivé odlisit hypoplazii od dysplazie
ledvin by bylo mozné pouze prostiednictvim histologického vy-
Setfeni. Provedeni rendlni biopsie v malych ledvindch bylo spoje-
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no se zvysenym rizikem krvdceni, a rendlni biopsie proto nebyla
indikovdna. Pacienti s rendlni hypoplazii a dysplazii tak byli
hodnoceni ve stejné kategorii (kategorie hypodysplazie), ackoli
prognéza obou nosologickych jednotek se miize vyznamné lisit.
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