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SOUHRN

Maresova J, Kocarek J, Cerméak M. Zptisoby me-
tafylaxe u pacientl s rdznymi typy urolitidzy.

Autofi v ¢lanku prezentuji epidemiologii, rizi-
kové faktory pfispivajici ke vzniku urolitidz, vénujf
se dale laboratornimu vysetieni u litiatikd, veetné
problematiky analyzy sloZeni konkrementd a jeho
vyznamu. Hlavnim cilem ¢lanku je predlozent
metod neinvazivni |éCby jednotlivych typl litidzy,
predevsim metafylaxe u pacientd s litidzou, a to
jak reZimovych opatfenich, tak i uziti farmak, které
pfispivajf ke snizeni ¢etnosti recidiv litidzy, ale i kom-
plikacim, které jsou s timto onemocnénim spojené.
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SUMMARY

Mare3ova J, Kocarek J, Cermak M. Methods of
metaphylaxis in patients with different types of
urolithiasis.

The authors present the epidemiology, risk
factors contributing to the development of uro-
lithiasis, laboratory examination in lithiatic pa-
tients, including the analysis of the composition
of concrements and its significance. The main
goal of the article is to present the methods
of non-invasive treatment of different types of
lithiasis, especially metaphylaxis in patients with
lithiasis, both regimen measures and the use of
drugs that contribute to reducing the frequency
of recurrences of lithiasis, as well as complications
associated with this disease
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UvoD

Urolitidza je jednim z nejcastejsich onemocnéni, se
kterym se urolog potkava v kazdodenni praxi. Patfi
k ¢asto recidivujicim onemocnénim a je pokladana
za civiliza¢ni onemocnént. Zivotni styl s nedostatkem
pohybu, vysoky pffiem Zivocisnych bilkovin bohatych
na puriny i potravin bohatych na oxalaty, nizky pfijem
tekutin a naduzivani alkoholu jednoznacné pfispivaji
ke stale vysSimu vyskytu litidzy. Lécba urolitidzy si Cas-
to vyzada nemalé financni prostfedky a byva spojena
s navazujicimi komplikacemi. DlleZité je tedy nejen
operacni feseni aktudlniho problému pacienta, ale
vzhledem k faktu ¢astych recidiv i ndslednd prevence
navratu onemocnéni — metafylaxe.

Celou situaci velmi komplikuje fakt, Ze se jedna
o variabilni skupinu onemocnéni, kdy je k urceni
spravné metafylaxe u konkrétniho pacienta vel-
mi potiebné znat slozeni konkrementd. Neméné
ddlezitou roli vsak hraje i metabolické vysetfeni.
Sprdvné nastavena metafylaxe mize nejenom od-
dalit recidivy a sniZit jejich Cetnost, ale i sniZit pocet
souvisejicich komplikaci.

EPIDEMIOLOGIE

V poslednich dekadach dochazi celosvétove k vy-
znamnému nardstu incidence a prevalence litidzy,
Ceskou republiku nevyjimaje. V Evropé se nejcastéj-
s vyskytuijf kalciumoxaldtové konkrementy. Infekeni
konkrementy jsou na Ustupu, ackoli existuji regio-
nalni rozdily zpUsobené rozdilné poskytovanou
zdravotni péci v rliznych statech. Konkrementy
7 kyseliny mocové jsou na vzestupu napfic vsemi
vyspélymi staty v paralele se stoupajicim vyskytem
metabolického syndromu.

Ve vyspélych zemich postihuje urolitidza vy-
zZnamnou ¢ast populace, v Evropé 5-9 %, v Severni
Americe 7-13 % a Asii 1-5 % populace (1). Cas-
t&ji jsou postizeni muzi nez zeny v poméru 2 : 1.
U muzd se ¢astgji vyskytuji konkrementy kalciumo-
xaldtové a z kyseliny mocové, zatimco kalciumfos-
fatové a struvitové kameny jsou castejsi u zen (2).
Urolitidza u déti predstavuje v USA a Evropé 1-3 %
celkového vyskytu v populaci (3).
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PATOGENEZE

U vétsiny konkrementd tvofi cca 98 % objemu krys-
talicky materidl a cca 2 % matrix bilkovinné povahy
(4). Pri uroinfektu vsak mohou vznikat prevazné
matrixové konkrementy (5). V pfipadé kalciovych
konkrementl se predpoklada, ze jsou iniciova-
ny formaci krystal® v intersticiu ledvinnych papil
(tzv. Randallovy plaky) (6). Randallovy plaky byly
popsany poprvé Alexandrem Randallem v r. 1940
jako depozita kalciumfosfatu v organické matrix
(proteiny, lipidy) na ploténkach renalnich papil, na
kterych postupné narUstaji krystaly. Byla u nich
popsana formace vsech kalcium obsahujicich kon-
krement( (7).

RIZIKOVE FAKTORY

Ke tvorbé litidzy pfispiva nedostatecny pifjem teku-
tin, jeZ vede k pfesyceni moci litogennimi latkami
(Ca?, kyselina mocova, oxalaty), vyssi prisun kalorif,
nespravna strava (vysoky obsah purind ¢i oxalatd),
mocové infekce (zejména patogeny rozkladajicimi
ureu (Proteus, Pseudomonas, Klebsiella), pH moci —
zasadité pH (infekeni/fosfatové konkrementy), ky-
selé pH (konkrementy z kyseliny mocové), anato-
mické odchylky cest mocovych (zpomaleni toku
moci), metabolické odchylky (hyperkalciurie, hype-
roxalurie, hyperurikosurie, cystinurie), celkova one-
mocnéni (hyperparatyredza, sarkoiddza, Crohnova
choroba, malabsorpéni stavy), dédi¢nost, nedo-
statek inhibitord krystalizace a agregace (citraty,
pyrofosfaty, Mg?", glykoproteiny), uzivani nékterych
|é¢iv (sulfonamidy, antacida), téhotenstvi a laktace,
vliv zaméstnani (horké provozy).

Vznik urolitidzy je multifaktoridini, metabolické
poruchy se vyskytujf az u 90 % litiatickych pacientd
3,4, 8.

VYSETRENI CHEMICKEHO
SLOZENI KONKREMENTU

Analyza mocovych konkrementU se v soucasnosti
provadi rentgenovou difrakci (XRD) nebo infracer-



venou spektroskopii s Fourierovou transformaci
(FTIR). Ty umoznuiji identifikovat chemickou povahu
jednotlivych slozek konkrementu a vyhodnotit je-
jich podil ve studovaném konkrementu. Previadaji
konkrementy oxalatu vapenatého, fosfore¢nanu
vapenatého a kyseliny mocové. U konkrement(
smiseného slozeni se povaha jadra muze lisit od
slozeni jeho okolnich vrstev. Je tfeba vzit v Uvahu
procentudlni zastoupenf jednotlivych slozek ve
smisenych konkrementech (9).

METABOLICKE VYSETRENI
U LITIAZY

Metabolické vysetfeni maji podstoupit vsichni pa-

cienti, u kterych je vysoké riziko rekurence:

m Pacienti v mladém véku (pfedevsim déti
a dospivajici), pfi familidrnim vyskytu, v pfi-
padé Uporné recidivujici litiazy (brushit, kon-
krementy z kyseliny mocové, cystin, infekeni
konkrementy), pacienti s rendlni insuficiendf,
dnou nebo patologickymi frakturami skeletu
Ci osteopordzou.

m Pacienti s onemocnénimi, jeZ ke tvorbé litidzy
predisponuji, jako hyperparatyredza, metabo-
licky syndrom, nefrokalcindza, polycystické led-
viny, gastrointestinalni onemocnéni (resekce
stfev, zanétliva stfevni onemocnéni, malab-
sorbce, chronické prdjmy), hypervitamindza D,
sarkoiddza, neurogenni méchyr.

m Pacienti s poruchami metabolismu, jako je cys-
tinurie, primarni hyperoxalurie, rendIni tubularni
acidoza (RTA), xantinurie, Lesch-Nyhandv syn-
drom, cysticka fibréza.

m Pacienti s anomaliemi mocovych cest, jako je
stendza PU junkce, podkovovitd ledving, striktu-
ra ureteru, veziko-ureterdlnf reflux, ureterokéla,
houbovitd ledvina, solitarni ledvina (3, 8, 10).

KREVNITESTY U LITIAZY

Laboratorni diagnostika je levnd a mize upozornit
na metabolické abnormality, které mohou ke tvor-
bé konkrementl pfispivat.
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Vsechny typy litidzy: sérové natrium (135-
145 mmol/l), kalium (3,5-5,5 mmol/l), chloridy
(98-112 umol/l), kalcium (2,0-2,5 mmol/l), fosfor
(0,81-1,29 mmol/l), kyselina mocova (119-380
umol/Il), kreatinin (80-100 umol/l), hladina vit. D,
analyza krevnich plynt (pH 7,35-745, pO, 80-90
mmHg, pCO, 35-45 mmHg, HCO, 22-26 mmol/I,
BE +/- 2 mmol/I).

Dle laboratornich nalezl dale: Hyperkalce-
mie: hormony pfistitnych télisek (parathormon),
fosfor, hormony $titné ZI&zy. Primarni hyperpa-
ratyredza se mlze projevit hyperkalcemii, mize
byt potvrzena zvysenou hladinou PTH a snizenou
hladinou fosforu. Vysetienf sérovych hladin vapniku
je potfeba opakovat, jelikoZ se hyperkalcemie mdze
vyskytovat intermitentné (11).

Pfi nizkych hodnotach drasliku a bikarbona-
tu Ize mit podezfeni na distalni rendlni tubularni
acidozu. Pacienti obvykle tvoffi kalciumfosfatoveé
konkrementy (12). Zvysena hladina kyseliny mocové
v séru muze upozornit na dnu, pacienti ¢asto trpi
litidzou z kyseliny mocové.

ANALYZA MOCI - HODNOCENI
ODPADU DO MOCI

Specifickd hmotnost modi odrdzi stav hydratace
pacienta. Dulezité je také pH moci. Trvale nizké pH
moci (< 5,5) zvysuje riziko tvorby litiazy z kyseliny
mocové, trvale zvysené pH (> 6,5) pfispiva ke tvor-
bé fosfatovych konkrementd.

Test 24hodinového sbéru moci je zédkladem
komplexniho metabolického hodnoceni. Dopo-
ru¢uje se odebrat dva 24hodinové sbéry moci
pfi prvnim hodnoceni, aby se maximalizovala
diagnosticka vytéZznost. Pokud je zahajena speci-
fickd metafylaxe, ma byt proveden alespon jeden
24hodinovy sbér moci za 4-6 tydnl po zahdjeni
lécby, aby bylo patrné, zda bylo dosazeno poza-
dovaného ucinku (13). Mo¢ ma byt béhem sbéru
uchovavana v lednici a na zadanku je potfeba
uvést objem moci za 24 hodin, hmotnost a vysku
pacienta.

Referenéni hodnoty: pH moci (fyziologic-
ké pH je 5,0-6,5), kreatinin (/=13 mmol/den u Zen
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a 13-18 mmol/den u muzd), vapnik (> 5,0 mmol/
den u Zen a > 6,2 mmol/den u muzd), oxalaty (>
0,5 mmol/den mUZe svédcit pro enterdIni hyperoxa-
lurii > 1,0 mmol/den je podezielé z primarni hype-
roxalurie), kyselina mocova (> 4,0 mmol/den u Zen
a > 50 mmol/den u muzd), citrdt (< 2,0 mmol/
den), hof¢ik (< 3,0 mmol/den), fosfat (> 35 mmol/
den), amoniak (> 50 mmol/den), cystin (normal-
ni jedinci vylucuji do 0,17 mmol/den (tj. 40 mg),
cystinurici homozygoti 1,66-4,16 mmol/den (tj.
400-1000 mq)) (14).

MOCOVY SEDIMENT - KRYSTALY

Mikroskopickym vysetfenim mocového sedimentu
Ize identifikovat krystaly typické pro urcité typy
konkrement(, napf. hexagonalnf krystaly u cystin-
urie, obdélnikové krystaly ,vika rakve" u struvitové
litidzy i ,obalkovité” krystaly u kalciumoxalatovych
konkrement( (15).

KULTIVACE MOCI

Pfi podezfeni na infekci je vzdy nutné provést kulti-
vaci moci. Pfitomnost bakterii stépicich mocovinu
(Proteus, Pseudomonas, Ureaplasma, Klebsiella) m(ize
byt spojena s tvorbou struvitovych konkrementd.
Mocové infekce maji byt feseny pred sbérem modi,
protoze mohou vyvolat hypocitraturii a zvyseni pH,
coz zkresli vysledky (19).

A B

OBJEM MOCI

Nizky objem moci je jednou z nejcastéjsich me-
tabolickych abnormalit. Zakladem efektivni Iécby
véech typl litidzy je zvyseni pfijmu tekutin. Obecné
by meél byt kazdy litiatik veden k tomu, aby udrzoval
objem moci alespon 2,5 litru denné, coz odpovida
pfijmu cca 2,5-3 | denné (20).

PH MOCI

Hodnota fyziologického pH modi je 5,8-6,2. Litidza
z kyseliny mocové se tvofi v trvale kyselém pH,
zvysené pH podporuje tvorbu konkrement( kal-
ciumfosfatovych. Pfitomnost bakterif Stépicich mo-
Covinu zvysuje pH modi ¢asto i nad 8 (21).

HYPERKALCIURIE

Nad 5,0 mmol/den u Zen a nad 6,2 mmol/den u muz.
Hyperkalciurii u pacienta s normalnim sérovym vap-
nikem Ize povazovat za idiopatickou, ta mdze byt
zpUsobena zvysenou stfevni absorpci nebo snize-
nou renalni tubularni reabsorpci vapniku. Resorpcni
kalciurie je projevem hyperparatyredzy, kdy dochazi
ke zvysené kostni resorpci a zvysené stfevni absorpci
vapniku. Hyperkalciurii mohou zptsobovat i dalsf
stavy, napt. nekteré malignity (myelom, lymfom, leu-
kemie), sarkoiddza, Pagetova choroba, hypertyredza
nebo intoxikace vitaminem D (21, 22).

Obr. 1. A:Krystal cystinu (16); B: Krystal struvitu (17); C: Krystal kalciumoxaldtu (18)
Fig. 1. Cystine crystal (16); B: Struvite crystal (17); C: Calcium oxalate crystal (18)
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HYPEROXALURIE

Hodnota nad 500 umol/den (0,5 mmol/den), nej-
Castéji je idiopaticka. Na enteralni hyperoxalurii je
tfeba myslet u pacientl s patologii tenkého stfeva
(zdGvodu malabsorbce tukd), napt. stavy po resekci
nebo zanétlivda onemocnéni (M. Crohn, ulcerdzni
colitis). Na primarni hyperoxalurii je podezfen, po-
kud je hodnota oxalatu v modi vyssi nez 1,0 mmol/
den. Primdrni hyperoxalurie je vzacné autozomalné
recesivni onemocnéni zplsobené defektem v me-
tabolismu glyoxylatQ (21, 23).

HYPOCITRATURIE

Méné nez 2,0 mmol/den. Je pfitomna u vice nez
30 % litiatik(. V 50 % pfipadU se vyskytuje soucasné
s jinymi metabolickymi abnormalitamia az v 10 %
pfipadl existuje samostatné. Citraty chrani pfed
tvorbou konkrementd, protoze spolu s vapnikem
tvofif rozpustné komplexy, které brani nukleaci
a rastu krystall. Hypocitraturie je nejcastéji idiopa-
tickd, ackoli distalnf RTA, chronicky prdjem, infekce
mocovych cest a thiazidova diuretika ji mohou
rovnéz vyvolat (21, 24).

HYPERURIKOSURIE

Nad 4,0 mmol/den u Zen a nad 50 mmol/den u muz{
je pfitomna az u 35 % litiatik{, ackoli se Casto vysky-
tuje i s jinymi abnormalitami. PfevaZuje tvorba litidzy
z kyseliny mocové, ale az 20 % téchto pacient( tvoff
kalciumoxalatové konkrementy. Hyperurikosurie se
vyskytuje také u dny, Lesch-Nyhanova syndromu,
syndromu nadorové lyzy, myeloproliferativnich poru-
chach i stravé bohaté na zivocisné bilkoviny. Vysoky
obsah purinl ve stravé vede spolu s vysokou exkrect
kyseliny mocové také ke snizeni pH modi (21, 25).

DIETNI RIZIKOVE FAKTORY

Zvysena hladina sodiku v moci (> 220 mmol/
den) zvysuje vyluCovani vapniku modi a tim i riziko
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vzniku litidzy. Sodik také snizuje vylucovani citrdtu
a zvysuje vylucovani cystinu modi (20, 21).

Nizkd hladina drasliku v moci mize podpo-
rovat acidozu a hypocitraturii. Chronické pr@jmy,
uzivani diuretik nebo projimadel hladinu drasliku
v modi snizuji (21, 26).

Hofr¢ik je inhibitorem tvorby konkrementd.
Maze tvofit komplexy s oxaldtem v ledvinach
a jeho suplementace navic mize zvysit vylucovani
citratu mocdi. Spatny stav vyzivy, zneuzivani proji-
madel a malabsorpcni stavy provazi nizké hladiny
hoiciku (21, 27).

Kreatinin v modi je ddleZity pro kompletnost
24hodinového sbéru modi. Za normalni situace
se vylucovani kreatininu pohybuje mezi 13,0 az
18,0 mmol/den u muzd a 7,0 az 13,0 mmol/den
u Zzen (1,37 ml/s/1,73 m?). Vylu€ovani kreatininu by
mélo byt v jednotlivych dnech konzistentni.

Hladiny fosforu, siranu a mocoviny mohou
byt markery mnozstvi konzumace Zivocisnych bil-
kovin (21).

STREVNI RIZIKOVE FAKTORY

Enterickd hyperoxalurie

Vyskytuje se u pacientl se stfevni malabsorpci
tukl. Zvysena vazba vapniku ze stravy s vol-
nymi mastnymi kyselinami sniZzuje mnoZstvi
vapniku dostupného k vychytavani oxalatd ze
stravy. Vylu€ovani nevstiebanych Zlucovych soli
a mastnych kyselin do tlustého stfeva zvysuje
jeho permeabilitu k nadmérnému vstrebavani
oxalatd (28).

VROZENA ONEMOCNENI, KTERA
PREDISPONUJI KE TVORBE LITIAZY

Primarni hyperoxalurie: endogenni nadprodukce
oxalatl vede k masivni hyperoxalurii, nefrolitidze
az nefrokalcindze s parenchymovym uklddanim
oxaldtl, hyperoxalemii se systémovou oxalézou,
vyzadujici transplantaci jater a ledvin. Podezfely je
nalez konkrementt tvofenych ¢istym kalciuoxalat
monohydratem.

Ces Urol 2024; 28(3): 141-157




PREHLEDOVE CLANKY

Léci se zvysujicimi se davkami pyridoxinu (vit.
B,), ktery odklani metabolismus glyoxylatd, ¢imz
snizuje endogenni produkci oxaldtt. Doporucuji
se davky 5-8 mg/kg/den (23, 29).

Nové je k dispozici 1ék lumasiran (Oxlumo), ktery
uc¢inné snizuje oxalurii u I. typu primarni hyperoxa-
lurie. Lumasiran snizuje hladinu enzymu glykolato-
xidazy, ¢imz snizuje mnozstvi dostupného glyoxy-
latu, substratu pro syntézu oxalatu. Lze ho podat
u pacientd jakéhokoli véku a stadia onemocnéni
ledvin. Podava se subkutanné. Lécba sestava z na-
sycovacich davek podavanych jednou mési¢né po
dobu 3 mésicd, po nichZ nasleduji udrzovaci davky,
které se odviji od télesné hmotnosti pacienta (viz
pribalova informace ptipravku) (30).

Dihydroxyadeninurie: Zplsobend mutace-
mi enzymu adeninfosforibosyltransferazy. Dochazi
ke tvorbé konkrement( 2,8-dihydroxyadeninu, které
infiltruji parenchym ledvin, cozZ vede k intersticialnf
fibroze a selhani ledvin. V¢as zavedend celoZivotni
|é¢ba alopurinolem nebo febuxostatem zabrani
nadprodukci DHA. Alkalizace modi je pfilécbé DHA
konkrementl nedcinna. JelikoZz majf tyto konkre-
menty nizkou radiologickou denzitu, mohou byt
mylné zaménény za litidzu z kyseliny mocové. Vzdy
je tedy potfeba provést analyzu konkrementd (31).

Renalni tubularni acidéza: Zpdsobena poru-
chou zpracovani bikarbonatu v renadlnim nefronu.
Bikarbonat je jednim z pufrQ, slouzicich k udrzeni
normalni acidobazické rovnovahy organismu.

Distalni renalni tubularni acidéza (typ I): Je
porucha distalnf acidifikace moci. Je bud kompletni
(nizky bikarbonat v analyze krevnich plynd), nebo
nekompletni (normalni bikarbonat v analyze krev-
nich plynd). Vznikla acidéza vede ke zvysenému
uvolnovani fosfore¢nanu vapenatého z kosti pfi
pufrovanikyselin, zvysené stfevni absorpci vapniku
a snizené tubularni reabsorpci téchto iontd. Stu-
pen hyperkalciurie je Umérny zavaznosti acidozy.
Ve slozeni konkrementu prevazuje kalciumfosfat
(hydroxylapatit, brushit).

Proximalni rendlni tubularni acidoza (typ I1):
Je charakterizovéna snizenim proximalni reabsorpc-
ni kapacity hydrogenuhli¢itanu, coz vede k jeho
Ubytku v moci, dokud jeho sérovéd koncentrace
neklesne na Uroven dostatec¢né nizkou k tomu,
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aby mohl byt veskery filtrovany hydrogenuhlicitan
reabsorbovan. Obvykle nebyva spojena s urolitia-
zou (32; 33).

Hyperparatyreéza: Hyperkalciurie je castym
nalezem u primarni hyperparatyredzy (4; 10). Nad-
bytek vapniku v moci mze pochazet ze zvysené
stfevni absorpce vapniku, zvysené mobilizace ske-
letdInfho vapniku nebo z obojiho. Zvysena rendlni
produkce kalcitriolu pfi hyperabsorpci stfevniho
vapniku ma rozhodujici vliv na tvorbu konkre-
mentU (11, 41). Primarni hyperparatyredza se mize
projevit hyperkalcemii, |ze ji také potvrdit stano-
venim hladiny parathormonu a sérového fosforu.
Zvysenad hladina parathormonu a snizend hladina
fosforu podporuji diagndzu. Méfeni vapniku je
vhodné opakovat, protoze hyperkalcemie se mdze
vyskytovat intermitentné. Pokud je hladina vapni-
ku normalni, mize podani thiazidového diuretika
,demaskovat” okultni pfipady vznikem hyperkal-
cemie. Paratyreoidektomie snizuje riziko recidivy
konkrement(, pokud je dosazeno normokalcemie.
Pacienti s hyperparatyredzou maji byt vysetfeni
endokrinologem (11, 34).

METAFYLAXE JEDNOTLIVYCH
TYPU LITIAZY

I. Oxalatové konkrementy (kalcium oxalat
monohydrat - whewellit a dihydrat -
weddellit)

Kalciumoxaldtové konkrementy jsou nejcasté&jsim
typem urolitidzy, se kterym se v Ceské republice,
ale i Evropé urolog setkdva nejcastéji. Pro vysoky
obsah vapniku jsou rtg kontrastni a jejich diagnosti-
ka je tedy snazsii s omezenymi prostfedky (nativni
nefrogram).

a) Dietni doporuceni pfi oxalatové litidze

Vapnik: Dieta s omezenim véapniku se u oxa-
latové litidzy nedoporucuje i proto, Zze vapnik
brani vstfebavani oxalatl ve stfevé. Proto mlécné
vyrobky u pacientl s oxalatovou litidazou neo-
mezujeme. ldedIni mnozstvi vapniku v potravé
je 1,2 g/den (35).



Oxalaty v potravé: Je vhodné omezit potra-
viny s vysokym obsahem oxalatd. Vliv oxalatd ve
strave lze zmirnit zvysenim pfijmu tekutin a kalcia
(mlécné produkty), které vstiebavani oxalatd snizi.
Potraviny nejvice zatizené oxaldty jsou rebarbora,
listova zelenina (Spenat, mangold, rukola), Cervena
fepa, ofechy, semena, séjové vyrobky, ¢okolada,
¢aj, jahody (35, 36).

Sodik: Vylucovani vapniku pfimo souvisf s vylu-
Covanim sodiku. U litiatikd je vhodné snizenf pfijmu
sodiku na méné nez 2 g/den (35).

Bilkoviny: Prijem Zivocisnych bilkovin snizuje
vylucovani citratu a zvysuje vylucovani vapniku
a kyseliny mocové ledvinami, ¢imz okyseluje moc.
Je zadouci omezit pfijem bilkovin na méné nez
80 g/den (35).

Dieta s nizkym obsahem tuku: Omezeny
pfijem tukl je preventivnim opatfenim u enteralni
hyperoxalurie (35).

Uloha diabetu a obezity pfi tvorbé kon-
krement: Inzulinova rezistence mUze snizovat
vylu€ovani citratu mocf a zvysovat vylucovani vap-
niku. Obezita je spojena se zvysenym vylucovanim
oxalatu, kalcia, magnezia, siranu, fosfatu, kyseliny
mocové a cystinu moci a téZ vede ke snizenf pH
moci (vyssi endogenni produkce kyselin tukovou
tkani). Snizeni hmotnosti a lepsi kompenzace dia-
betu pomaha predchazet tvorbé konkrementd
(35, 37).

b) Medikamenty

Thiazidova diuretika: Snizuji kalciurii, ale také
navozuji pozitivni vdpnikovou bilanci, &imz zvysujf
mineralni kostnf denzitu. Je ale potfeba vyhnout
se hypokalemii a hyperurikemii. Obvykla zahajovaci
davka je 12,5-25 mg hydrochlorothiazidu. Vé&tsina
pacientl by méla dostavat suplementaci citrdtem
draselnym (35).

Alkaliza¢ni latky (kaliumcitrat a natrium-
citrat): Citrdt zvysuje pH modi, ale pdsobi i inhi-
bici tvorby vapenatych jader (tvofi s vapnikem
rozpustny komplex) a jejich rdstu. Tento Ucinek je
zavisly na pH, vzrlsta se zvysujicim se pH modi.
Jejich pouziti se doporucuje u pacientl s i bez
hypocitraturie. Upfednostriuje se pouZiti draselné
soli citratu, protoZe uzivani citratu sodného vede
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ke zvysené kalciurii. Obvykla pocatecni denni dav-
ka v prevenci oxalatové litidzy je 5-7,5 g/den. P¥i
dlouhodobém podavani se ale uziva nizsich davek,
davku upravujeme dle hodnoty kontrolni citraturie
a kalemie. Suplementace citratem hraje klicovou
roli pfi enteralni hyperoxalurii (35, 38).

Hyperkalciurie pfi oxalatové litiaze: U pa-
cientl s hyperkalciurii a/nebo hyperurikosurif
Ize pouzit thiazid s alopurinolem. Pfi podavani
hydrochlorothiazidu 50 mg denné je monitora-
ce a suplementace kalia nezbytna. Vhodna je
kombinace s kalium Setficim amiloridem, i kdyz
nemusi byt dostacujici. Vhodna je monitorace
magnezemie. Zkusenosti s hydrochlorothiazidem
(50 mg/den) a amiloridem (5 mg/den) ukazaly
snizeni poctu noveé vzniklych konkrementd. Cést
hypokalciurického Ucinku thiazidu je zpUsobena
zvysenou absorpci vapniku v proximalnich tubu-
lech (38, 39).

Suplementace kalciem (vapnikem): Suple-
mentace kalciem se doporucuje jako preventivni
opatfeni zejména u enterické hyperoxalurie. Kalci-
um umoznuje tvorbu kalciumoxaldtového kom-
plexu ve stfeve. Vapnik ma byt suplementovan
vZzdy s jidlem do 2 g/den. Preferovanym dopliikem
vapniku je napfiklad citrat vapenaty, jelikoZ pomaha
také zvysit vylu¢ovani citrdtu moci. Doporucena
davka je 200-400 mg, pokud nelze zvysit mnozstvi
vapniku ve stravé (28, 40).

Alopurinol (inhibitor xantinoxidazy):
U pacientd s kalciumoxaldtovymi konkrementy
a hyperurikosurii Ize zvazit uzivani alopurinolu
v davce 300 mg denné jako prevence recidivy li-
tidzy. Kyselina mocova (natriumurat) usnadnuje
vysrazen( krystald Stavelanu vapenatého (41).

Soli magnezia: Vhodna je davka 200-400 mg
magnezia/den, zejména pfi vyskytu hypomagne-
zurie a enterdlnf hyperoxalurie, ale obecné se dopo-
ruCuje vSech pacientl s oxaldtovymi konkrementy,
vyjma téch s rendini insuficienci (42).

Pyridoxin (Vit B): U primarni hyperoxalurie
je pocatecnidavka 5 mg/kg/den a nasledna davka
5-20 mg/kg/den (42).

Hydrogenuhli¢itan sodny (bikarbonat):
Pocate¢ni davka je 4,5 g/den pfi potfebé alkalizace
a/nebo pfftomnosti hypocitraturie, dlouhodobé se
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uziva davka 0,5-1,0 g za den, jelikoz je vhodné jej
kombinovat s citraty (42).

Rybi olej: 7 pozorovani vyplynulo, Ze u Inuitd
v Gronsku, jejichz hlavni slozkou stravy jsou Cerstve
ryby, se ledvinové konkrementy prakticky nevysky-
tuji. Suplementace kyselinou eikosapentaenovou
mUZe vést ke snizenf kalciurie, chybi viak podpo-
rujici klinické studie (35).

Il. Fosfatové - hydroxylapatitové,
karbonat apatitové, brushitové
a struvitové konkrementy

Fosfatové konkrementy jsou heterogenni skupi-
nou onemocnéni. Analyza slozeni fosfatovych
konkrementl a vysetfeni odpadd do moci jsou
k nastaveni metafylaxe nezbytné. Nejcastéji se
vyskytuji ve formé hydroxylapatitu nebo karbo-
nat apatitu, méné casto brushitu a struvitu. Cista
fosfatova litidza se vyskytuje zfidka, byva nejc¢astéji
smisena s jinymi krystaly zejména s kalciumoxala-
tem. Pfedstavuje pfiblizné 15 % vsech mocovych
konkrementU s predominantnim vyskytem u Zen.
Ke krystalizaci karbonatového apatitu dochazf pfi
pH > 6,8 a jejich vyskyt mdze byt spojen s mo-
Covou infekci. Brushit krystalizuje pfi optimalnim
pH 6,5-6,8 pfi vysokych koncentracich vapniku
(> 8 mmol/den) a fosfatu v moci (> 35 mmol/
den). Jeho vyskyt naopak nesouvisi s infekcemi
mocovych cest (43).

Hyperkalciurie se vyskytuje u 87 % brushito-
vych a 60 % karbondt apatitovych konkrementd.
Infekce mocovych cest byva spojena s pfitomnosti
struvitu. Pfi primdarni hyperparatyredze je nalézan
karbonatovy apatit v 66,9 % a brushit v 29,1 % pfi-
padt. DistaIni rendlni tubularni aciddza je spojena
s hydroxylapatitovymi ¢i brushitovymi konkremen-
ty (44).

Kazda z moznych pficin vzniku kalciumfosfa-
tovych konkrementl vyZaduje jiny terapeuticky
pristup.

Infekce: Pacienti tvofici fosfatové konkremen-
ty by méli byt pravidelné vysetfovani a |éceni na
infekce mocovych cest, néktefi mohou profitovat
z dlouhodobé chemoprofylaxe. Obzvlasté rizikové
jsou baterie Stépici ureu (Proteus, Pseudomonas,
Klebsiella a Ureaplasma) (45).
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a) Dietni doporuceni - nizkofosfatova dieta

Mléko (do 300 ml denné), tvrdy syr (do 120 g tyd-
né), tavené syry, zmrzlina, maso, vejce (do 4 vajec
tydné), ofechy a seminka, fazole, cizrna a sdja, tucné
ryby (sardinky, sled, makrela, losos), korysi a mék-
kysi, vnitfnosti, chléb, obiloviny a ¢okolada (46).

b) Medikamenty

1) Hydroxylapatit (apatit) a karbondt apatit
(dahlit): Jsou nejbéznéjsi formou fosfatové
litidzy. Nejcastéji detekovanou odchylkou byva
hyperkalciurie (43).

Hyperkalciurie pfi fosfatové litiaze: Hydro-
chlorothiazid (50 mg/den) vede ke snizeni poctu
nove vznikajicich konkrementd. Davkovani jednou
denné je preferovano, nebot davkovani 2x denné
mUZe zpUsobit Castou nykturii a vést k diskomfortu
pacienta. Cast hypokalciurického Ucinku thiazidu je
zpUsobena zvysenou absorpci vapniku v proximal-
nich tubulech. PFi podavani hydrochlorothiazidu
50 mg denné je nutna monitorace a suplementace
kalia, proto je vhodna kombinace s amiloridem — viz
nize. Vhodné je monitorovat magnezemii.

Chlorthalidon (25-50 mg/den): Dlouhodoba
|é¢ba ale mUZe vést k hypokalemii a hypocitraturii.
Vhodna je suplementace kalia.

Indapamid (25-50 mg/den): Mivda méné ne-
zadoucich ucinkd nez hydrochlorothiazid, vyskyt
hypokalemie i hypotenze je vzacny, je diuretikem
prvni volby.

Thiazidova diuretika zvy3uji urikemii, tu je nutné
pfi lé¢bé kontrolovat.

Amilorid (5 mg/den): Kalium Setfici diuretikum,
jeho hypokalciuricky tcinek je mensi nez u hydro-
chlorothiazidu.

Amilorid/hydrochlorothiazid (5 mg/50 mg/
den): Zajistuje hypokalciuricky efekt thiazidu, ale
zamezuje rozvoji tézké hypokalemie.

L-methionin (200-500 mg 3x denné): Pokud
je vhodna acidifikace moci. MUzZe dojit k vymizenf
fragment infekenich konkrement( (struvit/karbo-
natovy apatit ¢i urat amonny). Cilem je pH moci
ideédlné < 6,2.

Citrat draselny a sodny (zpocatku 5-7,5g/
den): PUsobi inhibici tvorby vapenatych jader
a jejich rdstu, zpomaluje nukleaci brushitu a také



zpomaluje tvorbu kalciumoxalatu z vapniku obsa-
Zeného v brushitu. Preferovanym lé¢ivem mé byt
citrat draselny. Pfi dlouhodobém podavani jsou
obvykle davky nizsi, davkovani je vhodné upravit
dle citraturie a kalemie.

Alopurinol (100-300 mg/den): vysoké odpady
kyseliny mocové zvysuji riziko vzniku také kalci-
umoxaldtovych a fosfatovych konkrementl (38,
42,47).

2) Brushit (hydrogenfosfore¢nan vdpenaty di-
hydrdt): Brushit je krystal fosfore¢nanu véapena-
tého. Tvofi se snadnéji neZ hydroxylapatit nebo
kalciumoxalat. Metafylaxe je shodna s metafylaxi
u hydroxylapatitovych konkrementd.

Pacienti s brushitovymi konkrementy v3ak
vyzaduji agresivni 1é¢bu, kompletni metabolické
vysetfeni a peclivé klinické sledovani, jelikoz velmi
Uporné recidivuje (48, 49).

3) Struvit (fosfore¢nan hore¢nato-amonny he-
xahydrat): Struvitové konkrementy obsahuji bud
struvit (magneziumamoniumfosfat) a/nebo kar-
bonatovy apatit a/nebo urat amonny. Struvit se
sraZi pfi pH > 7,2. Struvitové konkrementy vzniklé
plsobenim bakteril stépicich ureu (zejména Proteus
mirabilis) jsou nejlépe |écitelné chirurgickym odstra-
nénim konkrementd. Samotna medikamentdzni
lé¢ba ma obvykle doplrkovy charakter, pomaha
kontrolovat nasledky nelécené struvitové litidzy,
ale u pacientl s vyznamnymi komorbiditami mtze
predstavovat nejlepsi moznou volbu. Metafylaxe
je vesmés shodna s metafylaxi u hydroxylapatito-
vych konkrementd, navic pak plati nize uvedena
doporucent.

Inhibitory ureazy: Doporuceni Americké uro-
logické asociace je, aby pacientdm s rezidualnimi
nebo recidivujicimi struvitovymi konkrementy byla
nabidnuta Ié¢ba inhibitory uredzy, jako je kyselina
acetohydroxamova (AHA, v Evropé nedostupna).
AHA je nejrozsitenéjsim ireverzibilnim inhibitorem
bakteridIni uredzy a pfedstavuje nejuspésnéjsi me-
todu perordlni chemolyzy, méla by viak byt pouZita
az po vycerpani chirurgickych moznosti (50, 51, 52).

L-methionin: Je tfeba zvaZit acidifikaci moci
pomoci methioninu nebo chloridu amonného.
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L-methionin v ddvce 200-500 mg 3x denné. Cilem
je pH modi 5,8-5-6,2, idedlné docilit hodnoty pH
< 6,2, zejména pokud nelze upravit dietou (47).

lll. Konkrementy z kyseliny mocové

Ovlivnéni chemického slozeni a pH modi: Riziko
vzniku konkrement( z kyseliny mocové zavisi na
obsahu kyseliny mocové v moci a zejména na pH
moci. Hyperurikosurie vys$si neZ 4 mmol/den a pH
mocdi trvale nizsi nez 6,0 podstatné zvysuji riziko
tvorby litidzy z kyseliny mocové.

Hyperurikemie a hyperurikosurie maze byt dd-
sledkem nadmérné konzumace Zivocisnych bilko-
vin (purin®), ale i alkoholu a fruktézy (metabolismus
fruktozy v téle vede ke zvysené produkci kyseliny
mocoveé). Mezi dalsi pficiny patfi dna, léky (ator-
vastatin, amlodipin a losartan), méné casto stavy
jako myeloproliferativni poruchy nebo syndrom
nadorové lyzy. Pro tvorbu konkrementd je také
stézejni pH modi (hodnoty pH < 5,5 jsou pro litidzu
7 kyseliny mocové typické). Rizikem je pH modi tr-
vale < 6,0 azvySuje se s klesajicim pH moci. Vliv ma
i endogenni produkce kyselin. Kazda lidska burika
produkuje kazdy den urcité mnozstvi kyselin. En-
dogenni produkce kyselin se zvysuje s rostouci
télesnou hmotnosti (42, 53, 54).

a) Dietni doporuceni - je tfeba vyloucit i
omezit

Repny i titinovy cukr, jeliko? fruktdza se v téle me-
tabolizuje za vzniku kyseliny mocové. Jingymi zdroji
fruktézy jsou med a ovoce. Alkohol, pfi katabolismu
etanolu dochazi k degradaci purinovych nukleotid.
Vnitfnosti a obecné viechny druhy masa. Nejvyssi
obsah purint majf primysloveé zpracované masné
vyrobky, nevhodné jsou i vyvary, nékteré morské
plody, vcetné sledtl, musli, tresek, tunakd, pstruhl
a tresek, kvasnice a kvasnicovy extrakt (42, 55, 56).

Uloha obezity pfi tvorbé urolitiazy, zejmé-
na z kyseliny mocové: Zvysené riziko urolitidzy
u obéznich souvisi s kaloricky bohatou stravou,
nedostatkem pohybu a télesnou hmotnosti (endo-
genni produkce kyselin). Pfesyceni moci kyselinou
mocovou se zvysuje s rostoucim BMI. Je potfeba
pacienty motivovat ke zlep3eni Zivotniho stylu
a redukci hmotnosti (42, 57).
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Vyznam diabetu 2. typu pfi urolitiaze, ze-
jména z kyseliny mocové: Diabetes 2. typu je rizi-
kovym faktorem pro vznik zejména litidzy z kyseliny
mocové. Hlavnim roli hraje nizké pH modi (< 5,5).
Takto kyselé prostfedi v moci podporuje precipitaci
Spatné rozpustné kyseliny mocové. Inzulinova rezi-
stence snizuje pH moci kvali zhorsené schopnosti
ledvin dostate¢né eliminovat kyseliny ve formé
amoniaku. Naopak dochazi ke spotfebovavani
organickych kyselin, jako je citrat, a k produkci bi-
karbonétu. Jsou nutna dietni opatfeni a dtsledna
kompenzace diabetu (58, 59).

b) Medikamenty

Lécba spociva zejména v alkalizaci moci prede-
véim citrdtem draselnym v individuaini davce dle
dosazeného ucinku (pH modi). U pacientd s hy-
perurikosurif a hyperurikemii nereaguijici na dietni
doporuceni je vhodné podéavat Alopurinol.

Kaliumcitrat (cca 9-12 g/den): Uprava aci-
dobazické rovnovahy smérem k zasadité oblasti
a alkalizace modi, Ize vyuzit i k disoluci existuji-
cich konkrementt. Optimalni hodnota pH cerstvé
moci ma byt v rozmezi pH 6,2-6,8. Davka 9-12 g/
den se uziva pti zahajeni disoluce konkrement0.
Davka se navysuje ¢i snizuje dle aktualniho pH
moci a kalemie. Davka urcena k metafylaci je niz3f,
v zavislosti na pH modi, dietni opatfeni jsou viak
nezbytna.

Bikarbonat sodny (zprvu 1,5 g 3x/den):
Uprava acidobazické rovnovahy smérem k za-
sadité oblasti a alkalizace moci. Optimalni pH
moci ma byt pH 6,2-6,8. Davka se upravuje dle
pH, obvykle na 0,5-1,0 g na den, jelikoZ je méné
ucinny nez kaliumcitrat, proto ma byt uzivan
spolu s nim.

Alopurinol (100-300 mg/den): Pro pacienty
s hyperurikosurii, kdy nejsou Uc¢inna dietni dopo-
ruceni. Jedna se o pacienty, kteff produkuji velké
mnozstvi kyselinu mocové, v disledku tézké nad-
vahy nebo enzymatické poruchy. Vyssi davky jsou
vyhrazeny pro pacienty, ktefi trpf jak hyperurikosu-
rif, tak hyperurikemif.

Febuxostat (30-120 mg/den): Je kontraindiko-
van pfi akutni dné, t€hotenstvi a tvorbé xantino-
vych konkrementd (38, 42, 47, 60).
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IV. Cystinové konkrementy

Cystinurie je geneticky podminéné onemocnéni,
pfi kterém dochazi ke tvorbé cystinovych kon-
krementd v ledvinach. Cystin je aminokyselina
pritomna ve vétsiné bilkovin, kterd obsahuje thio-
lovou skupinu. Pfi mutaci v genech pro transportér
dibazickych aminokyselin v proximalnim tubulu
dochazi k poruse zpétného vstiebavani cysteinu
7 tubuldrni tekutiny, coZ vede k jeho vysokému
vylucovani modi. Cystein pak dimerizuje na cystiny,
ktery je pfi fyziologickém pH moci velmi Spatné
rozpustny a v moci krystalizuje. Cystinurie se dia-
gnostikuje na zakladé rodinné anamnézy, analyzy
slozeni konkrement( a méfenim vylucovani cystinu
moci. Pod mikroskopem maji krystaly hexagonalnf
tvar (61, 62). Prdmeérny vék prezentace onemoc-
nénf je cca 12 let, ptficemz u chlapcl se obvykle
objevuje dfive a miva vaznéjsi pribéh. Normalni
hodnota exkrece cystinu moci je < 0,17 mmol/den
(do 40 mg cystinu/den, nebo < 25 mmol cystinu/
mol kreatininu), osoby s defektnim transportérem
vylucuji nejméné 1,66 mmol/den a dokonce az
4,16 mmol/den (63).

a) Forsirovana hydratace

Hydratace je zakladem |écby. Cilem je udrzet
24hodinovou koncentraci cystinu v moci pod
250-200 mg/I, cozZ je hranice rozpustnosti pfi pH
moci 7. Vzhledem k tomu, Ze vétsina dospeélych
pacientl s cystinurii vyluCuje 1,66-4,16 mmol
cystinu denné, doporucuje se dosdhnout diurézy
alespon 2,5-3 | denné. U déti zavisi na velikosti
pacienta, obecné se doporucuje diuréza mi-
nimalné 21/1,73 m2. Je vhodné pfijem 500 ml
vody pfed spanim a dalSich 300 ml pfes noc.
Celkové by tedy mél pfijem tekutin tvofit 3,5-4 |
denné. IdedIni specifickd hmotnost ranni moci
je < 1,005 (63, 64).

b) Dietni doporuceni

Doporucuje se dieta s nizsim obsahem zivocis-
nych bilkovin a omezenim soli (< 1,5 g/den, dospéli
< 2 g/den). Potraviny Zivocisného plvodu jsou
bohaté na cystin a methionin, ktery se metaboli-
zuje na cystin. Jejich omezeni tedy vede ke snizenf
zatéze kyselinami, zvyseni pH modi, vétsi rozpust-



nosti cystinu a sniZzeni potfeby alkalil k dosazenf
idedlntho pH modi.

Pro vysoky obsah methioninu je vhodné vy-
loucit aradidy, pistacie, popcorn, brokolici, houby,
kvétak, avokado, fazolové klicky, brambory, $pendt,
hrasek, tofu, ledvinky, fazole a tempeh. Pozivani
zeleniny s vysokym obsahem citratd a malatl je
vhodné (63, 64).

) Medikamenty

Alkalizace mo¢i: Cystin je pfi fyziologickém pH
moci Spatné rozpustny. Jeho rozpustnost viak
dramaticky stoupa v alkalické moci. Pfi pH 7 je
rozpustnost cystinu ~250 mg/I, coz se pfi pH 7,5
zvysuje na 500 a pfi pH 8 aZ na 1000 mg/I. Dobré
rozpustnosti cystinu se tedy dosahne idealné pfi
pH mocinad 7,5.V praxi se uziva hydrogenuhlicitan
sodny a/nebo citrat draselny (63, 65).

Citrat draselny (kaliumcitrat): Obvykle 3-4 g
tfikrat denné. Je Iékem prvni volby a na rozdil od
citratu sodného zvysuje pH modi, aniz by se zvy-
Sila cystinurie. V38 pH moci také zlepsuje Ucin-
nost thiolovych 1ékd (viz nize). Nadmérna alkalizace
(> 7,5) ma vsak potencial vyvolat tvorbu kalciumfos-
fatovych konkrementd, proto je tfeba u cystinurik{
analyzovat i nové konkrementy (42, 63, 65).

Hydrogenuhli¢itan sodny: M4 méné gastro-
intestinalnich nezadoucich u¢inkd nez kaliumcitrat,
ale pfi jeho uzivani dochdzi k vétsi exkreci sodiku
modi. Alkalizace hydrogenuhli¢itanem sodnym
nebo citrdtem sodnym ma byt lékem druhé volby
po kaliumcitratu, nebo ma byt uzivan v kombinaci
s kaliumcitratem (63, 65, 66).

Thioloveé léky vyvazuijici cystin (CBTD): U pa-
cient(, ktefi nereaguji na forsfrovanou hydratadi,
alkalizaci moci a dietni omezeni bilkovin a soli se
doporucuji CBTD. Nejcastéji se pouziva a-merkap-
topropionylglycin (tiopronin) a D-penicilamin.
Tato Iéciva obsahuji thiolovou skupinu, diky které
dochazi k disulfidové vymeéné s cystinem. Vysled-
kem jsou dvé molekuly cystinu navéazaného CBTD,
coz je komplex 50x rozpustnéjsi nez cystin. Tim se
zvysuje rozpustnost cystinu a snizuje jeho krystali-
zace. U¢inek zavisi na davce. Je vhodné pravidelné
méfit obsah cystinu v moci za 24 hod. Pokud zdsta-
va 24hodinova koncentrace cystinu v moci vyssi jak
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2000 umol/l, je vhodna terapie D-penicilaminem
Ci tioproninem, tak aby doslo k poklesu na méné
jak 1000 pmol/I (idedlné < 500 umol/l) (63, 66).

D-penicilamin: Uziva se jak ke snizeni novo-
tvorby, tak k rozpousténti jiz existujicich konkre-
mentU. Davka Uzce souvisi s télesnou hmotnosti
pacienta. Obvykld doporucena davka je 1-4 g/
den u dospélych a 20-30 mg/kg/den u déti (ve
3-4 davkach), davku je potieba navysovat po-
zvolna a vhodné udrzovat spise v dolni &asti
uvedeného rozmezi. Lé¢ba cystinurie musi byt
vzdy pfisné individualizovana (zejména u déti)
pro ¢asté nezadouci Ucinky (alergické reakce,
nevolnost, zvraceni, lupus-like syndrom, hepato-
toxicita, proteinurie, aj.). U pacientl je tfeba sle-
dovat funkci ledvin, krevni obraz, jaterni funkce,
srdecni funkce a neurologicky stav. D-penicilin
zpUsobuje imunosupresi, coz zvysuje riziko in-
fekci. Celkové je l1é¢ba D-penicilaminem Gcinna,
ale vyhrazena zejména tézsim pripaddm, kdy
samotna alkalizace moci nenf dostacujici (63;
66). Pfi podavani D-penicilaminu se doporucu-
je suplementace vitaminem B, (pyridoxinem).
D-penicilamin je v CR dostupny pod nazvem
Kelatine, 1é¢bu schvaluje revizni |ékaf.

Tiopronin (alfa-merkaptopropionylgly-
cin): Ma prokazanou Ucinnost jak pfi rozpous-
téni cystinovych konkrementd, tak v prevenci
recidivy. M& méné nezadoucich ucinkd nez u D-
-penicilaminu, pficemz je pfi snizovani cystin-
urie stejné ucinny. Doporucend pocatecni davka
u dospélych je 600-900 mg/den, rozdélenych
do tfi dennich davek, maximaini denni davka je
1500 mg/den. U déti s hmotnosti 20 kg a vice
se ma zacit davkou 15 mg/kg/den (maximalné
40 mg/kg/den). Celkové se davky u déti pohybuji
vrozmezi 500 a7 1500 mg/den rozdélené do 2-3
davek. Davkovani ma byt upraveno dle hladiny
cystinu v modi, tak aby doslo k poklesu jeho
koncentrace pod 250 mg/I. Pokud nelze koncen-
traci cystinu sledovat pravidelng, je pfiméfenou
davkou 1 mg tioproninu na kazdy 1 mg cystinu
vylou¢eného za 24 hodin. Nejcastéjsi nezadouci
ucinky jsou nevolnost, prdjem, vyrazka, horecka,
artralgie, proteinurie a zvraceni (63, 66). Tiopronin
neni v soucasnosti v CR dostupny.
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Inhibitory krystalizace - kaptopril a kyselina
alfa-lipoova

Kaptopril: ACE ihibitor, pfi jehoz uziti dochazi
ke tvorbé kaptopril-cystein disulfidu, coz vede ke
snizeni vylucovani cystinu moci. Kaptopril-cystein
disulfid je t67 200X rozpustnéjsi nez cystin. Kaptopril
ma byt pouZivan jako alternativa k tradi¢ni lécbé
cystinurie (63, 66).

Kyselina alfa-lipoova: je doplnék stravy bézné
uzivany pfi diabetické neuropatii jako antioxidant.
Bylo prokédzéano, Ze zvysuje rozpustnost cystinu a za-
branuje tvorbé konkrementd. Obvykle se doporucuji
davky do 1200 mg/den. Je volné prodejna i v CR
(63, 66).

Antagonisté vazopresinu

Tolvaptan: Antagonista vazopresinového re-
ceptoru blokuje Ucinek antidiuretického hormonu
v ledvinach a zpdsobuje polyurii, coz snizuje kon-
centraci cystinu v moci. Nejcastéjsim nezadoucim
Ucinkem je extrémni Zizer, mUze viak vyvolat i he-
patotoxicitu. V soucasnosti se k 1écbé cystinurie
nepouziva (63, 66).

Vzhledem k tomu, Ze cystinurie je vzacné one-
mocnéni, mize mit mnoho lékafl s péci o tyto
pacienty jen omezené zkusenosti. Na strankach
mezinarodni nadace pro cystinurii jsou shrnuty
soucasné poznatky o lé¢bé cystinurie (www.cys-
tinuria.orq).

V. 2,8-dihydroxyadenin

Deficit adenifosforibosyltransfrerdzy (APRT) je dé-
di¢né autozomalné recesivni onemocnéni. APRT je
enzym pfitomny ve viech lidskych bunkach, ktery
katalyzuje tvorbu adeninmonofosfatu z adeninu za
pritomnosti fosforibosylpyrofosfatu. V nepfitom-
nosti APRT je adenin metabolizovan xanhtinoxi-
dazou na 2,8-dihydroxyadenin, ktery se vylucuje
ledvinami a je nerozpustny v moci, coZ vede ke
krystalurii a urolitidze (31, 67, 68).

a) Dietni doporuceni

K prevenci recidivy se pouZiva hydratace, omezeni
purint ve stravé a allopurinol, coz je klicové. Alkali-
zace moci se nedoporucuje, jelikoz se rozpustnost
2,8-DHA do pH 9 nezvysuje (67, 68).
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b) Medikamenty

Alopurinol (300 mg/den, déti 10 mg/kg/den):
Inihibitor xantinoxidazy, snizuje tvorbu 2,8-dihydro-
xyadeninu. Pfi |é¢bé alopurinolem se adenin stava
pfevazujicim purinem vylu¢ovanym moci namisto
2,8-dihydroxyadeninu. Pfi renalnim selhani je po-
tfeba davky alopurinolu redukovat. Pacienti léceni
alopurinolem maji byt monitorovani pro mozné
nezddouci Ucinky, zejména poruchy funkce jater,
prdjem ci alergii, détem by se mél podavat spise
vyjimecné, zejména divkam.

Febuxostat: Je inhibitor xantinoxidazy, pfi snizo-
vani vylucovanf 2,8-dinydroxyadeninu byva Ucinnéjs
nez alopurinol. Doporucuje se u pacientl s intole-
ranci alopurinolu (67, 68).

VI. Xantin

Xantinurie, jedna se o vzacné dédi¢né onemocné-
ni, které je zpUsobené nedostatkem xantindehyd-
rogenazy/oxidazy (XDH/XO). Ty katalyzuji findlnf
kroky metabolismu purind, konverzi hypoxantinu
a xantinu na kyselinu mocovou. Deficit XDH/XO
vede k velmi nizkym aZ nedetekovatelnym hladi-
nam kyseliny mocové nahrazované xantinem v séru
a moci. Vysledna plazmatickd akumulace a nad-
mérné vylucovani xantinu modi je zodpovédné za
artropatii, myopatii, krystalurickou nefropatii, uroli-
tidzu a selhani ledvin. Vétdina pacientd je z oblasti
Stfedniho vychodu nebo Stfedomofi. Jde o one-
mocnéni typicky detského veku, které mlze Casto
zUstat skryto pfi nespecifickych potiZich (bolesti
bficha, dysurie, hematurie). Je tedy dllezité, aby déti
s témito symptomy mély vZdy ultrazvukové vysetie-
ni bficha a odbéry krve a event. i vysetfeni odpadu
do modi. Diagndzu potvrdi biopticky nalez chybéjici
aktivity XDH/XO v tenkém stfeve nebo jatrech i
metody molekuldrni genetiky (69, 70, 71).

a) Dietni doporuceni

U pacientd se uziva predevsim vysoka hydratace
a omezeni purind ve strave (71).

b) Medikamenty

Kauzalni 1é¢ba neexistuje. Alkalizace moci nema
vyznam, jelikoZz pH moci nema na rozpustnost
xantinu vliv (71).



VIl. Konkrementy se smisenym slozenim

Metafylaxe u konkrementl smiseného sloZenf je
pomeérné narocna. Konkrementy smisené ze dvou
sloZek jsou pomérné casté, nejcastéji se vyskytuje
kombinace oxalatu s fosfatem i oxalatu s kyselinou
mocovou. Lé¢ba ma byt zaméfena na viechny sloz-
ky konkrementu, aby se co nejefektivnéji minimali-
zovala moznost recidivy. O metafylaxi jednotlivych
typu litidzy pojedndvaji kapitoly vyse.

VIil. Konkrementy nezndmého pavodu

U konkrement(, jejichz chemické slozeni neni zna-

mo, Ize doporucit obecna preventivni opatieni.

m Pfijem tekutin, minimalné 1,5-2 ml/kg/hod., tj.
2,5-3,51/den.

m Denn pifiem 1000 mg vapniku prokazatelné
snizuje oxalurii pfi uzivani s jidlem.

m Omezenf pifjmu natria snizuje kalciurii.

B Omezeni Zivocisnych bilkovin, jelikoZ zvysuji
acidurii a kalciurii a snizujf citraturii.

m ZvySeni pfijmu ovoce a zeleniny zvysuje pH
modi a zvysuje citraturii. Pfijem kalia z ovoce
a zeleniny snizuje kalciurii.

m Uzivani citrdtd — davky citratd nebyly u kon-
krementd nezndmého sloZenf stanoveny, Ize
ale doporucit volné prodejné dopliky stravy
obsahujici citraty, napf. Lomikam.

ZAVER

Urolitidza je celoZivotni onemocnéni s celosvéto-
vou prevalenci cca 10 % a vysokou mirou recidivy
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