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Predmluva

Nejstar$i monografie v byvalém Ceskoslovensku vénovana onemocnénim ledvin v dét-
ském véku byla vydana pod titulem Ledviny u déti (Roman Gostof, 1958). Nésledovaly
Nefrologie détského véku (Emil Polacek a spol., Statni zdravotnické nakladatelstvi,
1975), Nefrolégia deti a mladistvych (Miroslav Sasinka a spol., Osveta, 1985), Détska
nefrologie (Jiti Svorc a spol., Avicenum, 1988) a Détska nefrologie (Jan Janda a spol.,
Galén, 2006). Cilem této monografie v roce 2006 bylo shrnout recentni fakta u nejdi-
lezitéjsich nozologickych jednotek, publikace méla ale omezeny rozsah a prezentovala
jen vybrané kapitoly. Pro postgradualni vzdélavani v rdmci subspecializace détska
nefrologie sestavili pracovnici motolského centra détské nefrologie a eliminacnich
metod priru¢cku Novinky v subspecializaci détska nefrologie, kterd vysla v roce 2013
v ramci IPVZ jako zédkladni orientace v oboru ve stru¢ném rozsahu.

V roce 2015 vydal kolektiv celkem 38 autort monografii Détskd nefrologie (See-
man, Janda a kol., Mlada fronta, 2015). Tato monografie méla vyznamné véts$i rozsah
nez vSechna predchozi vydani a snazila se na podklad¢ aktudlnich znalosti shrnout
diagnostické a 1é¢ebné postupy prakticky u vSech nefropatii a uropatii détského véku.
Editofi oslovili klinick4 pracovisté v CR, ktera se dlouhodobé problematikou détské
nefrologie zabyvaji, kolektiv autorti/spoluautorti se oproti minulé monografii vydané
roku 2006 vyznamné rozsitil. Ke spolupraci byli pozvani i histologové/embryologové,
mikrobiologové, pediatri¢ti rentgenologové zabyvajici se zobrazovacimi metodami
u déti a dorostu, détsti chirurgové a pracovnici z Transplanta¢niho centra v Motole
a IKEM, détsti urologové a onkologové, genetici, psychologové, texty cetly a komen-
tovaly i zku$ené détské sestry nefrologického oddéleni a sekce elimina¢nich metod
v Motole.

O oblibenosti této monografie mezi ¢tendfti svéd<i fakt, Ze byla béhem kratké doby
rozebrana. Mnoho zajemcii se na editory od té doby obratilo se zadosti, zda by bylo
mozno realizovat dotisk této monografie. Nakonec jsme se rozhodli, Ze nebudeme
pozadovat po nakladatelstvi dotisk ptivodniho, nezménéného vydani z roku 2015
s informacemi, které jsou nyni jiz $est let staré, ale Ze sestavime s osvédéenym autor-
skym kolektivem prepracované a aktualizované druhé vydani na$i monografie Détskd
nefrologie.

Hospodarska situace nds donutila zménit nakladatelstvi, nebot ptivodni Mlada
fronta a.s. skon¢ila v konkurzu a nemohla jiz nové knihy vydavat. Jsme moc radi, ze
se ukolu vydat druhé, pfepracované, aktualizované vydani nasi Détské nefrologie ujalo
osvédcené nakladatelstvi zdravotnické literatury Grada Publishing a.s.

V prepracovaném, aktualizovaném druhém vydani, které drzite v rukou, je znovu
uvedena podrobna ¢ast o vySetfovacich metoddach klinickych, laboratornich, zobrazo-
vacich metodéch a funkénim vysetteni dolni ¢asti mocovych cest. Ve velkém rozsahu
byly zatazeny opét aktualni informace z oblasti molekularni genetiky nefropatii a uro-
patii, tento obor zaznamenal v poslednich $esti letech od prvniho vydani dalsi velky
pokrok v¢etné dnes jiz rutinniho sekvenovéni nové generace nebo dokonce celoexo-
mového sekvenovéni. Velky rozsah maji opét i kapitoly o nejc¢astéjsich onemocnénich
uropoetického traktu - infekcich mocovych cest, glomerulopatiich a tubulopatiich.
Samostatné kapitoly jsou vénovany diferencidlni diagnostice hlavnich projevi one-
mocnéni ledvin u déti, jako jsou hematurie ¢i proteinurie. Kapitola o eliminaénich
metodach shrnuje sou¢asné moznosti akutni, a hlavné chronické nahradni 1é¢by

XV



jako pripravy k transplantaci ledviny. Zatadili jsme znovu rozsahlejsi text o etickych
a psychosocialnich aspektech u déti a dorostu s chronickymi onemocnénimi uropoetic-
kého traktu a navic problematiku tzv. tranzice (pfeddvani chroniku starsich nez 18 let
nefrologtim internisttim, celosvétovy problém, nejen u onemocnéni uropoetického
traktu). Podafilo se nam zaradit do monografie nékolik zcela novych kapitol, jako je
napt. kapitola o interven¢ni radiologii v détské nefrologii a hypertenziologii, kterou
napsali zku$eni odbornici v téchto oborech z Kliniky zobrazovacich metod 2. 1ékarské
fakulty Univerzity Karlovy a IKEM, kapitola o rendlni fyziologii, jez byla zpracovana
odbornici z Kliniky nefrologie 1. 1ékatské fakulty Univerzity Karlovy a V$eobecné
fakultni nemocnice, nebo kapitola o ockovani u déti s onemocnénimi ledvin, sepsana
odbornici z nejvétsiho ¢eského ockovaciho stfediska ve Fakultni nemocnici v Motole.
Autorsky kolektiv se tak rozrostl na celkem 46 jmen. Autory jsou détsti nefrologové
nejen z Ceské republiky, ale i ¢esky mluvici kolegové z Kanady a Velké Britanie.

Doufame, ze druhé, pfepracované a aktualizované vyddni monografie Détska nefro-
logie bude k dispozici nejen vSem zdjemctim, na které se nedostalo prvni vydani, ale
Ze si ji budou potizovat i ti, ktefi jiz prvni vydani maji, nebot v pfepracované reedici
najdou mnoho novinek z diagnostiky a 1é¢by détskych nefropatii. Doufame, 7e kniha
bude dostupna nejen na vSech détskych luzkovych oddélenich, ale dostane se i do
knihovni¢ek fady praktickych lékait pro déti a dorost. Samoztejmé bude predstavovat
studijni materidl i pro 1ékare pfipravujici se na atestaci z détské nefrologie, ale i pro
studenty lékarskych fakult s hlub$im zdjmem o tento obor. Navic jsme presvédceni, Ze
miize byt uzite¢na i nefrologim internistiim, neboft ti se v poslednich letech setkavaji
s mladistvymi, ktefi se v minulosti pti zavaznych vrozenych ¢i dédi¢nych nefropatiich
nedozivali dospélého véku.

Tomas$ Seeman a Jan Janda
zari 2021
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1 Vyvojledvin

Jiti Uhlik, Petra Dvordkovd

1.1 Vyvoj zakladii vylucovaciho systému

O vyvoji prvnich zdklada vylu¢ovaciho systému lze hovofit od obdobi gastrulace, jez
u lidského embrya nastava ve tfetim tydnu po oplozeni. V priibéhu gastrulace dochazi
k masivni proliferaci bunék epiblastu, k jejich nasledné migraci do oblasti primitivniho
prouzku a kone¢né k invaginaci bunék skrze primitivni ryhu na vrcholu primitivniho
prouzku do prostoru pod epiblastem. V tomto prostoru se formuji dva nové zarode¢né
listy, jez budou pozdéji tvotit organy vylucovaciho systému - entoderm a intraembryo-
néalni mezoderm. Ektoderm vznika z neinvaginované populace epiblastu.

Oblast primitivniho prouzku uréuje i budouci polohu intraembryonalniho mezo-
dermu vii¢i medidlni ose zarodku. Pro vyvoj vylu¢ovaciho systému je dtilezitd prostted-
ni tfetina primitivniho prouzku, ze které vznika symetricky vpravo i vlevo intermedi-
arni mezoderm. Medialné od ného se diferencuje mezoderm paraxialni, pochézejici
z kranidlni tfetiny primitivniho prouzku, lateralné pak mezoderm laterdlni ploténky,
pochazejici z kauddlni tietiny primitivniho prouzku.

V budouci kr¢ni a horni hrudni oblasti dochdzi na prelomu ttetiho a ¢tvrtého tydne
k segmentaci bunééné masy intermedidrniho mezodermu, ktera kopiruje segmentaci
mezodermu paraxidlniho - vznik somitt neboli prvosegmentt. Tim v tomto tseku
vznikne sedm part nefrotomt v rozsahu somitt C2 az Thl. Soubor nefrotomt na
jedné strané nazyvame pronefros (predledvina), celkem tedy vznikaji dvé pronefroi.
Bunky nefrotomu prochazeji mezenchymové-epitelovou transformaci, vytvareji solidni
epitelové uzly, které luminizuji do podoby vack, ale dale jiz ve vyvoji nepokracuji
a zanikaji apoptdzou. Nefrotomy vznikaji a zanikaji v kraniokaudélni sekvenci, takze
ke konci ¢tvrtého tydne jiz nejsou patrné. U ¢lovéka tedy nemd pronefros Zadnou ucast
na vylu¢ovani. Lateralné ovSem nefrotomy od urovné somitu C5 kaudélnim smérem
splyvaji a vytvateji solidni, postupné se luminizujici provazec — ductus pronephricus,
prvotni zéklad primarniho moc¢ovodu (obr. 1.1A).

Kaudalnéjsi useky intermediarnitho mezodermu zustavaji zpoc¢atku nesegmento-
vany jako nefrogenni blastém. V rozsahu somitti Th2 az L3 dochdzi od ¢tvrtého tydne
k druhotné segmentaci a vznika tak mezonefros (prvoledvina). Segmentace tentokrat
nekopiruje pocet somitil, na irovni kazdého somitu se vyvijeji dva az tfi segmenty, tak-
Ze celkovy pocet mezonefrickych nefront dosahuje 40 az 45 na kazdé strané. Nefrony
vznikaji pod induk¢nim vlivem kaudalné se prodluzujiciho primarniho mocovodu,
ktery se po zaniku pronefros nazyva vyvodem mezonefrickym (Wolffovym) (obr. 1.1B).
Rozvoj mezonefros si od patého tydne vyzada bohatsi cévni zdsobeni i drendz, proto
dochézi k rozvoji lateralnich splanchnickych arterii (vétve dorzalnich aort) a k vytvote-
ni Zilniho systému subkardinalniho. Ptivodné solidni buné¢né shluky se luminizuji do
vacku a prikladaji se k Wolffovu vyvodu, ktery proti nim vysild vychlipky jako zaklady
sbéracich kanalkil. Mezonefricky nefron se na opa¢ném konci rozsifuje v Bowmano-
vo pouzdro, které obklopuje kapilary glomerulu na konci nové vzniklé cévni klicky.
Mezonefros je tak od 6. do 10. tydne jiz funkénim vylu¢ovacim systémem embrya
a raného plodu. Vzhledem k ¢asnému zaniku kranialnich segmentt ma plné funkéni




Détska nefrologie

mezonefros 32 az 34 nefronti. Na rozdil od pronefroi se mezonefroi vyklenuji a tvori
lateralni soucasti télesa urogenitalnich list (plicae urogenitales).

Dvacity $esty den dosahuji Wolffovy vyvody ventrolateralni stény kloaky, ¢imz urdi
budouci zadni sténu mocového méchyte. Pied vydsténim do kloaky se z Wolffovych
vyvodt vychlipi ureterové pupeny. Kaudélni Gsek intermediarniho mezodermu v roz-
sahu somitti L4 az L5, metanefrogenni blastém, nyni tizce spolupracuje s ureterovymi
pupeny, které do ného vristaji 32. den. Metanefros, definitivni ledvina, tedy sice vznika
kompletné z intermedidrniho mezodermu, ale z jeho dvou rozdilnych ¢asti (obr. 1.1C).

pronefros
nefrotomy mezonefros

ductus pronephricus

ductus mesonephricus ureterovy pupen metanefros

nesegmentovany nefrogenni blastém

A B C

Obr. 1.1 Rand stadia vyvoje ledvin: A - 24. den, vyvoj pronefros, B - 26. den, vyvoj
mezonefros, C - 32. den, vyvoj metanefros

1.2 Vyvoj definitivnich ledvin

Po vstupu ureterovych pupent do metanefrogenniho blastému se pupeny za¢nou
mnohonasobné dichotomicky vétvit. Vétveni probiha od 6. do 32. tydne, celkem se
vytvori 14-15 generaci vétvi ureterovych pupentl. Vede to k vytvofeni mocovodd,
ledvinnych panvicek, velkych i malych kalichii a jednoho az tfi miliont sbéracich ka-
nélkt (obr. 1.2). Kazdy nové vytvoreny konec ureterového pupenu indukuje v okolnim
metanefrogennim blastému mezenchymové-epitelovou transformaci. Tim kolem sebe
vyvola tvorbu ¢epickovitého shluku bunék metanefrického mezenchymu, a cely mezen-
chym tim ziska lalo¢natou upravu. Cepickovité navleky se dale méni v duté epitelové
rendlni vacky (obr. 1.3A). Kazdy rendlni vacek se prodluzuje v metanefricky tubulus.
Pocate¢ni stadium pripominajici interpunkéni ¢arku (comma-like) se méni do podo-
by esovité prohnuté trubice (obr. 1.3B, C). Na svém distdlnim konci se metanefricky
tubulus napoji na sbéraci kanalek, na konci proximalnim se rozsiti a obklopi klubi¢ko

vy,

kapilar. Roz$ifena proximalni ¢4st vytvoii parietalni list Bowmanova pouzdra, invagi-



