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1 Uvod

Jednim z n€pstjSich mist vyskytu cyst v lidskémglé jsou ledviny. Cysta je
mikroskopicky ¢i makroskopicky véek vystlany epitelialni vystelkou. &&ina cystickych
renalnich onemoami, & jiz kongenitalnich, sporadickyah ziskanych, vznika z normalri
abnormalg vzniklych nefronia a sk¥rnych kanalka. Vyjimkou je multicysticka dysplazie
ledvin, ktera vznika f&d vytva@enim nefronu abnormalnim vyvojem nefrogenniho Blast
(http://library.med.utah.edu/WebPath/TUTORIAL/RENCVBENCYST.htm)

2 Hereditarni cysticka onemocn éni ledvin

2.1 Autozoméaln é dominantni polycystdza ledvin (adultni typ)

2.1.1 Vyskyt

Autozomalné dominantni polycyst6za ledvin - ADPKD (autosomal dominant
polycystic kidney disease) jedicné onemocEni s vyskytem cca 1:1000 Zwarozenych
déti. ADPKD se vyskytuje u 10-15% ze vSech dialyzoxdn pacieni. VétSina gipadi je
diagnostikovana veéku mezi 30. a 50. rokem Zivotaid@poklada se, Zeipnalosti rodinné
anamnézy se pomoci ultrazvukového a genetickéhoisgu bude ¥k diagndzy sniZovat.
ADPKD muze byt sdruzena s cystickym postizenjater, pankreatu, sleziny, plic,

aneurysma mozkovych tepen a prolapsem mitralni chfmné (obrazek 1).

2.1.2 Etiologie a patogeneze

Gen zodpowdny za ADPKD lokalizovany naaratkém raménku 16. chromozomu
(gen PKD1) se vyskytuje u 85-90% paciers ADPKD, dalSi gen zodpésny za toto
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onemocgni lokalizovany na4. chromozomu (gen PKD4) se vyskytuje u 5-10% pacient

(http://cancercenter.mayo.edu/mayo/research/haabfgadpkd.cfip  Predpoklada se, Ze

existuje je&t vzacna varianta figobenad genem PKD3, jehdepna lokalizace vSak neni

doposud znama.

Existuje rekolik teorii vzniku a vyvoje cyst u ADPKD, alefgsny mechanizmus

vzniku tohoto onemoe&mi znam neni.

Cysty dosahujéasto étSich rozngri a postihuji ob ledviny (obrazek 1 a 2).

2.1.3 Diagnotza

Rodinnd anamnéza a vySet feni rodinnych p FislusSnik G

ProtoZze ADPKD je autozom&@ndominantni onemoeni, 50% dti postizeného
rodice bude touto chorobou rodih zasaZzeno. Pomocitrazvukového vySefeni miZzeme
diagnostikovat toto onemoémi u postizenych potonikmladSich 25 let stpsnosti az 85%,

pii genetickém vySateni pak s pesnosti az 100%.
PFriznaky

NejcastjSim piznakem ADPKD jsoulumbalgie, hematurie (mikroskopickd i
makroskopicka), infekce, hypertenze,v pokrctilych pripadech jsou to ffznaky renalni
insuficience (slabost, unavenost, bolesti hlavy, deutenstvi, nauzea, ubytek vahy)

VySetreni

Fyzikalnim vySatenim zji§ujemehmatny tumor pii bimanualni palpaci ledviny,ip
infekcich jepalpace v této oblasti bolestivaV krevnim obrazu riveme prokazaanemii,
v biochemickém vyséeni séra mizeme prokazatzvySeni hladiny urey a kreatininy
v motovém sedimentu pak prokazujemarytrocyturii, obvykle prokazatelna je dale

proteinurie.
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Zobrazovaci metody

K zakladnim vySéenim pati ultrasonografie, ktera prokazuje ftomnost
mnohaetnych cyst v oblasti ledvin. SéasrE Ize prokazat eventualniippmnost cyst jater,
pankreatu, sleziny, vajaiki, varlat a nadvarlatCT vySetieni dopliuje sonografické
vySeteni vySSi senzitivitou zachytu koincidentalnichdkaomi ledviny (obrazek 1).

2.1.4 Lécba a prognotza

Lécba spaiva v léébé renalni insuficience (dieta s omezenim bilkovin, balancovany
piijem tekutin, léba hypertenze, atd). U symptomatickych padietgrapie zahrnuje
dekompresni operace, jejichz cilem je uUleva boldstive uzivana oteena resekce a
marsupializace cyst je nahrazovananimalné invazivnimi technikami (laparoskopie,
punkce cyst pod USGi CT kontrolou). Metodou volby v indikovanychtipadech v
terminalnim stadiu ADPKD jeefrektomie (obrazek 1).

U pacienti se sonograficky diagnostikovanou ADPKD je rizilemélniho selhani ve
véku 40 let u 2%, vedku 50 let u 23% a veeku 73 let u 48% nemocnych. Dikgsné lébé
mocovych infekci, hypertenze, urolitidzy a dalSich kdikujicich onemoceéni se progndza

oproti minulosti vyznam@zlepsila.

2.2 Autozomaln é recesivni polycystoza ledvin (infantilni typ)

2.2.1 Vyskyt

Autozomalné recesivni polycystéza - ARPKD(autosomal recesive polycystic kidney
disease) je @licné onemocEni s vyskytem cca 1:10 000 Ziwarozenych &i. Onemocgni
se vyskytuje jen u homozygotnich jedindeterezygoti nejsou postizeni. Prgwddobnost
postizeni sourozefic je tedy 25% bez ohledu na pohlavi
(http://kidney.niddk.nih.gov/kudiseases/pubs/polyicymdex.htnj.
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2.2.2 Etiologie a patogeneze

Za onemocéni je zodpowdny prav@podobré pouze jedergen lokalizovany na 6.
chromozomu Geneticky defekt vede k proliferaci epitelidlnitlirek skérnych kanalk
s tvorbou cyst, ktera vede k mnohonasobnémétSeni ledvin. Cysty jsou obvykle do

velikosti 2 mm a postihuji @gdedviny.

2.2.3 Diagnéza
Priznaky

Extréemné zwétSené ledviny mohou byt porodni iekazkou (obrazek 3)Renalni
insuficience se miize projevit jiz brzy po porodu nebo se rozvijhem prvniho roku Zivota.
Hypoplazie plic v disledku renalni insuficience a oligohydramnionu veéasto k respiréni
insuficienci novorozenc U céti po prvnim roce Zivota dochazi k Ustupu cysticketgtSeni
ledvin, renalni insuficience progreduje jen pomalRominujici @iznaky vtomto w¥ku
vyplyvaji ze soudasné jaterni fibrézy, ktera vede Iportalni hypertenzi,

hepatosplenomegalii a jicnovym varigm.
VySetreni

Nemoc jecasto diagnostikovana sonograficky ptenatalné. Sonografie prokazuje
zwtSené hyperechogenni ledvinykali jsou cysty velmi malé, jejich enormni i vSak

zpasobuje akusticky odraz ultrazvukového signalu.

2.2.4 Lécba a prognéza

Kauzalni terapie neni znamagché je pouzesymptomatickd V 75% pgipadi se
projevi renalni insuficience jiz v novorozeneckétdabi. Prvni fi mésice Zivota peziva
86% pacient, prvni rok Zivota peziva 79% paciefit Progn6za ARPKD se [iSi podle
jednotlivych forem onemoeni, pokud se neprojevi zahy po narozeni, pak sevdrpozdji
v détstvi (nejpozdji do 13, vzacn do 20 let). VSichni pacienti majizné vyjadienou fibrézu

jater.
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2.3 Juvenilni nefronoftyza a d Fenova cystéza

Juvenilni nefronoftyza je autozomal&é recesivni onemoeni vedouci kselhani
ledvin. Ledviny jsou zmenSené s malymoystami na hranici kiry a diené ledvin.
Onemocgni byva spojen abnormalitami skeletu, jaterni fibrozou a nékterymi

onemocrénimi sitnice.

Drenova cystozaje autozomal& dominantni onemoeni vedouci k selhani ledvin.
Projevy jsou podobné jako u juvenilni nefronoftyZgdviny jsou zmensené s malymi
cystami. Onemoaimi vSak vede kterminalnimu selhani ledviny obvyklezdtji nez u

juvenilni nefronoftyzy (aZ po 30. roku Zivota).

2.4 Cysty ledvin u vrozenych syndrom 1

Cysty ledviny se row¥ vyskytuji u Rkterych vrozenych syndraimako je Downav

syndrom, choroba von Hippel-Lindauova, tuberdzni sler6za atd.

3 Nedédiéna cystické onemoc éni ledvin

3.1 Prosteé cysty

3.1.1 Vyskyt

Prosté cysty predstavuji nejastjSi cystické Utvary v ledvinach daspch. Jejich
vyskyt s vikem vzrasta a makroskopické cysty jsou patrné u 50% pitvarogdb starSich 50
let. Prosté cysty jsougtsinou jednokomorové, vypiné tekutinou a pouze vzacmapisobuji
piiznaky (obrazek 4).
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3.1.2 Etiologie a patogeneze

Piavod cyst neni zcela vyjasm, jedna se pravgpodobrg o ziskané onemoeni. Ve

studiich na zvatech byl prokazan vznik cyst tubularni obstrukidlalni ischémii.

3.1.3 Diagno6za
PFriznaky

VétSina prostych cyst je zcelasymptomatickych Vzacr mohou zpsobovat
lumbalgie, zejména f¥i krvaceni do cysty¢i infekci.

VySetreni

Fyzikalnim vysatenim zjifujeme jen opravdu velké hmatné cysty jako hmatnyotu
pii bimanualni palpaci. Zakladnim vysenim, které vede k diagonoze ledvinové cysty, je
ultrasonografie kde se cysty projevuji jako anechogennni homogé&nfdvita ohraniena
loziska. Navyluéovaci urografii se cysty projevuji jen néipmymi znamkami jako je
roztlateni kalichh. CT vySetfeni je dilezité zejména u nejasnych cystickych najazalesi
vzniklych kalcifikaci¢i zesilenim siny cysty (obrazek 2). Podle CT vy&sii rozélujeme
cystické léze dleBosniakovy klasifikace do 4 skupin, icemz skupina 1 a 2 nevyzaduji
terapii, naopak skupina 3 a 4 vyZaduji opefarevizi pro riziko malignity v cyst
(http://www.ctisus.org/multidetector/syllabus/BOSNlAtml)

3.1.4 Lécba a progndza

VétSina simplexnich cyst terapii nevyZaduje. Pokudcwmg cysta zfisobuje obtize,
negastji lumbalgie, pak ¥tSinou provadiméaparoskopickou ¢i retroperitoneoskopickou
resekci ¢ marsupializaci cysty ¢ perkutanni aspiraci a sklerotizaci cysty Perkutanni
sklerotizace ma vSak vysoké procento recidiv. ladikk vySe zmignym minimalrg
invazivnim zakrokm je i obstrukce hornich maiovych cest kterou cysta zpsobuje
Gtlakem. (obrazek 2).rPnejasném nalezu a suspekci na malignitu je indikaotevirena ¢i

laparoskopicka revize s eventualni resekei nefrektomii p¥i nalezu tumoru.
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3.2 Muticysticka dysplazie ledviny

Po kongenitalni hydronefroze se jedndrahou nej¢astéjSi pii¢inu hmatné biisni
rezistence u novorozeni. F¥icinou je nedokonalé spojeni uretralniho pupenu a
metanefrogenniho blastému které vede k vytv@ni multicystického utvaru na mist
ledviny. Oboustranné postiZzeni je né#ieiné se Zivotem.

3.3 Ziskana cystoza ledvin - ARCD (Acquired renal ¢ ystic disease)

Vyskyt ARCD stoupa selkovou délkou dialyzy U pacieni dialyzovanych déle nez
3 roky postihuje podledgkterych studii az 80% paciéntU pacient s ARCD se ve velké rré
vyskytuiji karcinomy ledvin (4% pacient s ARCD).
(http://www.merck.com/mmpe/secl7/ch232/ch232b.html

Terapie ARCD neni nutna,ukzité vSak je sledovat toto onemeéohn vzhledem
k vysokému riziku vzniku malignich tumigr které pi zachytu I€ime resekci ledvinyi

nefrektomii.
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