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SOUHRN

Trachta J, Kyn¢l M, Skaba R. Diagnostika, lé¢ba
a urologické komplikace kloakélnich malformaci.

Hlavni stanovisko prace: Pfehledovy ¢lanek
o diagnostice a terapii komplexni vrozené vady,
kterd ma pro pacienty celozivotni nasledky a vy-
Zaduje trvalé sledovani jak détskym, tak dospélym
urologem. Velka ¢ast pacientek s kloakou potfebuje
opakované rekonstrukeni operace.

Kloakalnf malformace je zdvaznou formou anorek-
talni malformace u divek, ktera vyZaduje komplexni
péci ve specializovanych centrech a celoZivotni sle-
dovani. Divky s perzistujic kloakou maji navic vyso-
kou incidenci pfidruzenych vrozenych vad, nejcastéji
uropoetického traktu, patefe a michy. Anatomicka
a funkeni rekonstrukce kloakaIni malformace patit

v vy

mezi nejtézsi operace v détské chirurgii a urologii
vUbec. Cilem terapie je zajistit divkam kontinenci
modi a stolice, volny odtok menstruacni krve, moznost
pohlavniho styku a kvalitniho sexudiniho Zivota v do-
spélosti. Vtomto prehledovém ¢lanku popisujeme na
zakladeé literatury a vlastnich zkusenosti diagnostiku
rbznych typd kloakalnf malformace a pfidruzenych
vad, moznosti rekonstrukenich technik a ocekavané
vysledky multioborové péce. Pro dosaZenf kontinen-
ce modi jsou nékdy nutné i viceCetné urologické
rekonstrukeni vykony. Vzhledem k tomu, Ze se pres
veskerou lékafskou péci pfiblizné u poloviny paci-
entek rozvine pred dosazenim dospélosti chronické
ledvinné selhani, vyZaduje jejich Ié¢ba a sledovani ze
strany détskych a nasledné dospélych urologl velké
osobni a odborné nasazeni.

KLICOVA SLOVA
Kloakdlni malformace, hydrocolpos, mobilizace
urogenitalniho sinu.

SUMMARY

Trachta J, Kyn¢l M, Skaba R. Diagnosis, therapy
and urological complications of cloacal malfor-
mations.

Major Statement: A review article about the
diagnostic tools and management of persistent
cloaca malformation that belongs to one of the
most complex new-born anomalies with a need
of the life-long follow-up by pediatric and general
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urologist. The majority of cloaca patients undergo
multiple reconstructive procedures.

Cloacal malformation is the most severe form
of anorectal malformation in girls. The complex
treatment is possible only in specialized pediatric
centers and life-long follow-up is needed. Females
with persistent cloaca suffer also from many associ-
ated anomalies, especially urinary tract and spinal
malformations. Correct anatomical and functional
reconstruction of persistent cloaca belongs to one of
the most challenging tasks in pediatric surgery and
urology. The goal of the complex therapy is to help
patients achieve urinary and fecal continence, regu-
lar menstruation at puberty and possibility of good
quality of sexual life in adulthood. In this review article
based on the current literature and our own experi-
ence we describe the spectrum of cloaca malforma-
tions and associated anomalies, possible techniques
of reconstruction and expected outcomes after the
treatment by multiple specialist team. For achieving
urinary continence these patients often need several
urology procedures. However, despite the complex
treatment half of the cloaca girls will develop chronic
kidney disease before achieving adulthood and there-
fore detailed and long-term follow-up by dedicated
pediatric and general urologist is mandatory.

KEY WORDS
Cloacal malformation, hydrocolpos, mobilisation
of urogenital sinus.

UvoD

Kloakalni malformace (KM) je jedna z nejvaznéj-
Sich vrozenych vad vibec. Je to samostatna forma
anorektalni malformace (ARM) postihujici vyhradné
divky. U novorozenych pacientek nachazime spo-
lecné vyusténi mocové trubice, pochvy a rekta do
jednoho vyvoduy, kloakéiniho kanalu, ktery Usti na
perineu. Anus neni vytvofen a otvorem mezi neu-
plné vytvofenymi stydkymi pysky odchazi stolice
i mo¢ (Obrézek 1). Incidence KM je 1: 50 000 zivé
narozenych a v Ceské republice se tak narodi jedna
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divka s touto vadou ro¢né (1, 2, 3). Jakkoliv je to vada
vZacna, znamena pro postizené dité fadu operaci
a celoZivotni sledovani, mimo jiné i détskym a po-
sléze dospélym urologem.

KM neboli perzistujici kloaka by neméla byt
zamenovana za exstrofii kloaky, coz je jiny typ vady,
kterému dominuje defekt bfisni stény a genitalu,
Siroky rozestup symfyzy, omfalokéla a protruze
terminalniho ilea skrze rozpolcené cékum vrostlé
mezi oddélené poloviny méchyfe. KM se zejména
velmi ¢asto poji s dalsimi vrozenymi vadami. Nej-
Castgji s vadami uropoetického traktu.

Priblizné 60 % pacientek s KM (33 az 83 %) mé
pfidruzenou agenezi ledviny, podkovovitou ledvinu,
zdvojeny anebo ektopicky ureter, ureterokélu, ob-
strukéni megaureter nebo veziko-ureteralni reflux
a to jak primami, tak sekundarni (4, 5). Déle se KM
sdruzuji s vadami vnitfnich pohlavnich organd —
septovanou nebo zdvojenou vaginou, septovanou
nebo zdvojenou délohou, pfipadné agenezi pochvy
atoasi u40 % pacientek (5). Zdvojena pochva mze
byt symetrickd nebo asymetricka s jednou z po-
chev vyrazné mensich. Jestlize je jedna z pochev
mensi a slepd, mdze snadno uniknout popisu na
zobrazovacich metodach a projevi se az v puberté
retrogradni menstruaci do bfisni dutiny, kdy mensi
mnozstvi krve z hypoplastické délohy zpUsobuje
pravidelné bolesti bficha. Z pfidruzenych vad gas-
trointestindlniho traktu je nejcastéjsi atrézie jicnu
a tracheoezofagedlni pistél v 10 %, déle i atrézie
jinych ¢asti gastrointestinalniho traktu nebo dupli-
katury (4). DdleZita je v€asna diagndza srdecnich vad.

Nékteré pacientky se rodi s mnohacetnymi
vadami sdruzenymi v tzv. VATER nebo VACTERL
syndrom (podle anglického oznaceni jedno-
tlivych vad, které maji tendenci se vyskytovat
spolecné: Vertebral, Anorectal, Cardiovascular,
Tracheoesophageal fistula, Esophageal atresia,
Renal/Radial, Limb anomalies). Prognosticky
dllezité pro vznik neurogenni dysfunkce dol-
nich mocovych cest jsou pfidruzené skryté roz-
Stépové vady patefe a michy (fixovand micha,
sakralni malformace — nejvaznéjsi je parcialni
anebo Uplnd ageneze sakra a vady oznacované
v anglické literature jako ,spina bifida” — menin-
gokéla, myelomeningokéla, lipomyelomenin-



gokéla, aj.). Malformaci sakra ma kolem 50 %
pacientek s KM (3). Jestlize se s KM poji i parcialni
nebo totdlni ageneze sakra, pfipadné i agene-
ze lumbdlnich obratld, spolu s hypoplastickym
panevnim dnem, mluvime o syndromu kaudalnf
regrese. Syndrom kaudalni regrese ma nepfiz-
nivou funkéni progndzu a derivace stolice nenf
fesitelna jinak, nez trvalou kolostomii.

Kloaka je u spravné se vyvijejictho embry
a normalni pfechodna faze vyvoje zadniho stfeva
a alantois mezi tfetim a patym gestacnim tydnem.
V Sestém tydnu se kloaka rozdéli vristajici mesen-
chymalni pfepazkou zvanou urorektalni septum
na urogenitalni sinus ventralné a rektum dorzal-
né. U divky se urogenitdini sinus dale po kontak-
tu s fuzujicimi Mulleridnskymi vyvody rozdéluje
ventralné na méchyf, uretru a vestibulum vaginae
a dorzalné dava zaklad distalnim dvou tfetindm
pochvy, zatimco kranidIni tfetina pochvy a déloha
se formuji ze zminénych Mulleridnskych vyvodd.
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Chyba v tomto embryondinim déleni mdze vést
ke vzniku bud perzistujici kloaky anebo ke vzniku
perzistujiciho urogenitalniho sinu. Perzistujici uro-
genitalni sinus viddme u novorozenych divek bud
jako samostatnou patologickou jednotku anebo
jako soucast nejcastejsi formy poruchy pohlavniho
vyvoje — kongenitalni adrendlni hyperplazie.

VYSETRENI A PECE
O NOVOROZENCE S KM

KM Ize diagnostikovat v prenatalnim obdobi
v rdmci sonografického screeningu, coz se Uspésné
dafi asi u poloviny plodd s KM (8). Diagndza KM
by méla byt zvazovéana u plodt zenského pohlavi
v pfipadé bilaterdIni dilatace ledvinnych kalicht
a panvicky, obtizné zobrazitelném méchyfi a mono
¢i bilobarni cystické struktufe v malé panvi (6, 7).
30 az 50 % plodd s KM mé totiz vyznamny hyd-

Obr. 1. Novorozenec s jedinym otvorem na perineu
mezi malymi stydkymi pysky, druhy den po porodu
a zaloZeni sigmoideostomie, vezikostomie a vagi-
nostomie pro hydrocolpos

Fig. 1. A neonate with a single perineal orifice be-
tween the labia minora; day 2 after delivery and crea-
tion of sigmoidostomy, vesicostomy, and vaginostomy
for hydrocolpos.

Obr. 2. Hydrocolpos a spolecny kloakdlIni kandl.
(Prevzato a upraveno z Levitt MA, Pefia A. Cloacal
malformations: lessons learned from 490 cases. Semin
Pediatr Surg. 2010; 19(2): 128-138)

Fig. 2. Hydrocolpos and common channel cloaca.
(Adapted from Levitt MA, Peria A. Cloacal malforma-
tions: lessons learned from 490 cases. Semin Pediatr
Surg. 2010; 19(2): 128-138)
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rocolpos, tj. rozsitenou, distendovanou pochvu,
modi, stolici a hlenem, kterd utlacuje hrdlo moco-
vého méchyre a pUsobi sekundarni dilataci hor-
nich mocovych cest (5, 8). Ascites mize mit plod
v dUsledku retrogrddniho toku moci z méchyre
pfes pochvu, délohu a tubu az do dutiny bfisni.
K upfesnéni prenatalni diagndzy a anatomickych
pomérd vnitfnich organl plodu, stejné tak jako
progndzy plodu po narozeni, doporucujeme MRI
plodu, které je indikovano obvykle mezi 20. a 26.
tydnem téhotenstvi.

Vzhledem k ojedinélosti a zavaznosti této vro-
zené vady povazujeme za vhodné, aby MRI plodu
bylo provedeno jiz na specializovaném pracovisti,
schopném tuto vadu fesit postnatainé. Ve stejném
centru, kde bude MRI plodu provedena, jsme pak
schopni zajistit i adekvatni prenatdlni konzultaci
s jednim nebo obéma rodici a naplanovani porodu.
Soucasti prenatdlni konzultace je i diskuze o moz-
nosti umeélého preruseni téhotenstvi. KM patfi dle
piflohy zékona ¢. 66/1986 Sb. O umélém preruseni
téhotenstvi mezi zdvazné dédicné choroby a vyvo-
jové vady diagnostikované u plodu metodami pre-
natalni diagnostiky, u kterych mize |ékaf nabidnout
matce interupci do 24. tydne téhotenstvi. Vadu
ovsem povazujeme za postnatalné korigovatelnou,
a proto nase doporuceni k pferuseni téhotenstvi
z medicinskych dlvodd neni nijak silné. Paklize
je vysloveno podezieni na KM aZ po poroduy, je
vhodné odeslat novorozence schopného pfevozu
do specializovaného centra ihned.

Pro co nejlepsi postnatalni operacni korekci je
vhodné, aby byl operatér zbéhly v feenf viech
téchto vad jak po teoretické, tak i praktické strance
a pacientky fesil v tymu, kde je zastoupen détsky
proktolog, urolog a gynekolog. Ve specializova-
nych centrech je k dispozici kromé vy3e uvede-
nych specialistd i neonatologicka, kardiologicka,
nefrologickd, neurochirurgickd, endokrinologicka
a genetickd péce. Idedlné pak dokaze neonatolo-
gicky tym zorganizovat i psychologickou podporu
rodicl a v pfipadé zajmu i jejich propojeni s dalSimi
rodinami s détmi s podobnym onemocnénim.

Cilem terapie je zajistit pacientce do Zivota kon-
tinenci moci a stolice, bud na zakladé spontanniho
vyprazdnovani, nebo s pomoci Cisté intermitent-

Ces Urol 2019; 23(1): 19-29

ni katetrizace (CIK) a pravidelnych klyzmat. Dale
moznost pravidelné menstruace v puberté a po-
hlavniho styku v dospélosti s moznosti otéhotnét.
Vzhledem k tomu, Ze jsou popsany vzacné pfipady
otéhotnéni dospélych pacientek s KM a porodu
zdravych plodd, neni hysterektomie bézné indi-
kovana (4).

Pri fyzikdInim vysetfeni po porodu je typicky
jediny otvor mezi labii — vyUsténi kloakélniho ka-
nalu a chybéni fitniho otvoru. Genital ma mensi
nebo nevyvinuté malé stydké pysky a relativ-
né vetsi klitoris, coz mze budit dojem poruchy
pohlavniho vyvoje. Celkovy vzhled perinea je
dalezity pro odhad vnitfni anatomie a funkenf
prognozy. ,Priznivé” perineum ma ve stfedni ¢afe
viditelnou kozni ryhu, dorzalné zakoncenou dil-
kem, tvofenym subkutdnné dobfe vyvinutym
zevnim svéracem anu. ,Nepfiznivé” perineum ma
hladkou, vypjatou kiz bez ryhy a ddlku a pfechaz
v oplosténou glutedlni krajinu, jez je znamkou
parcidlni nebo kompletni ageneze sakra. Pfi vy-
Setfeni si vSimame pfipadného vyklenuti stény
bfisni dilatovanou pochvou (hydrocolpos) anebo
dilatovaného rektalniho pahylu. Sekundarnf re-
spira¢ni insuficience urychluje nutnost drenaze
hydrocolpos a derivace kolon.

Dité s KM obvykle neni nutné ihned po po-
rodu operovat. Naopak je s vyhodou vykon od-
loZit a ponechat novorozenci prvnich 24 az 48
hodin k adaptaci na zevnf prostfedi, pacientku
dovysetfit a k operaci pfipravit. Pacientce by se
méla zavést kanyla k intravendznimu podava-
ni tekutin a Sirokospektrych antibiotik. Brzy po
porodu je vhodna echokardiografie k vylouce-
ni hemodynamicky zdvaznych srde¢nich vad.
V pfipadé, Ze nelze volné zavést nazogastricka
sonda do Zaludkuy, je tfeba provést nastfik sondy
kontrastni latkou a potvrdit diagndzu pfidruzené
atrézie jicnu. Je-li dité snimkovano, pak je spolu
s pfedozadnim snimkem hrudniku a bficha indi-
kovan i laterdIni snimek k zobrazeni celé patere
a vylouc¢eni anomalie obratl.

Pena a Levitt v souboru 490 pacientek s KM (5)
doporucuji provést co nejdfive i ultrazvuk bficha
a retroperitonea prave k vylouceni hydrocolpos
a sekundarni obstrukce mocovych cest. Hydrocol-



pos utlacujici hrdlo a trigonum meéchyfe je nejcas-
t&j3i nerozpoznanou patologif, myIné povazovanou
za pfeplnény mocovy méchyr (obr. 2). Pacientky tak
nezfidka podstupuji zbytecnou derivaci mocovych
cest — vezikostomii, ureterostomie nebo nefro-
stomie — tam, kde staci derivovat hydrocolpos. Na
druhou stranu u pacientek s dlouhym kloakalnim
kanalem a pridruzenou malformaci lumbosakralnf
patere, kterd je nepfimou zndmkou neurogenni
dysfunkce, nemusf vést Uspésna derivace hydrocol-
pos ke spontanni mikci a Uprave dilatace hornich
mocovych cest. V tomto pfipadé je tfeba derivaci
mocovych cest provést a zaloZit punkenf epicy-
stostomii nebo, u novorozencd s dysplazii ledvin
a elevaci plazmového kreatininu, vezikostomii. Je
ovsem fada pracovist, kterd primarné preferujf
prechodnou vezikostomii u viech KM, vzhledem
k moznym komplikacim spojenym s punkéni epi-
cystostomii, jako je neprdchodnost katétru, jeho
dislokace anebo bakteridlni osidleni a vétsi riziko
infekce mocovych cest.

Levitt ve zminéném ¢lanku dale pise: ,Divod
proc¢ dilatovana pochva retinuje hlen, moc¢ a ji-
nou tekutinu, je zahada, protoze kloakalni kanal
neni nikdy atreticky. Pravdépodobné vytvafi po-
Sevni Usti v misté kloakalniho kanalu chlopnovy
mechanizmus, ktery pfi vétsi ndplni neumoznuje
odtok retinované tekutiny.” A dodava, Ze vétsina
pacientek s hydrocolpos ma dilatovanou po-
chvu z vetsi ¢asti septovanou a s dvéma nase-
dajicimi délohami (5). Jestlize se nerozpoznan4,
vcas nederivovana hydrocolpos infikuje, vznika
pyocolpos, ohrozujici dité na Zivoté. Soucastf
postnatalniho UZ vysetieni by mél byt také UZ
lumbosakralni patefe a michy, ktery prvni tfi mé-
sice véku dokaze pres maélo osifikované obratle
vyborné znazornit misni morfologii.

V zévaznych pfipadech KM byva na UZ vidét
kromé dilatace hornich mocovych cest i redukce
parenchymu ledvin, setfeni kortiko-medularni
diferenciace a dysplastické zmény parenchymu
v podobé drobny cyst. Soucasti monitorace tako-
vych novorozencUl je opakované vysetifovani re-
nalnich funkci a to s védomim, Zze u donosenych
je prvni tyden po porodu hladina plazmatického
kreatininu zvysena i kreatininem matefskym,
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u nedonosdenych i dva a7 tfi tydny po porodu.
U novorozencl s hypodysplastickymi zménami
ledvinného parenchymu a vy3$im kreatininem
volime pfechodnou vezikostomii jako nejucin-
néjsi a nejbezpecnéjsi derivaci mocovych cest.

Po objasnéni zakladni anatomie je cilem tera-
pie novorozence s KM derivace gastrointestinal-
niho traktu kolostomii a derivace uropoetického
traktu punkéni epicystostomii nebo vezikostomii
tam, kde je indikovana. Derivace pfitomného hyd-
rocolposu je mozna tfemi zpUlsoby. Obdobou
punkéni epicystostomie, tzn. transabominalni za-
vedenf silnéjsiho katétru (Cystofix 10F, Foley a jiné
typy). U velmi objemnych retenci Ize vysit pochvu
jako nasténnou stomii do stfedni ¢ary mezi pupek
a symfyzu (obdoba vezikostomie).

Treti moZnost derivace hydrocolpos prefe-
ruje Rink et al. Misto transabdominalni derivace
zaucuje matku ditéte v Cisté intermitentni kate-
trizaci kloakélniho kanalu (9). CIK az do definitivni
operace preferuje Rink proto, Ze u vétsiny paci-
entek zavadéna cévka vklouzne pfirozené nikoliv
do méchyre, ktery je spolu s uretrou dislokovan
ventralng, ale pravé do dilatované pochvy, kde se
tekuty posevni sekret hromadi. Nacvik CIK mé pak
vyhodu i v tom, Ze si ji rodice osvoji jako soucast
rutiny v péci o dité, coz se ukazuje jako velmi
uzitecny navyk pro pravidelnou evakuaci v pfipa-
dé neurogenniho méchyre s trvale poskozenou
schopnosti evakuace moci. Oponenti tvrdi, Ze
ne vZzdy se katétr dostane spravné do dilatované
pochvy a jeji intermitentni derivaci tak povazuji
za nespolehlivou (10).

Zalozeni kolostomie u pacientld s ARM a jeji
typ prodélal za poslednich 60 let vyvoj od ,loop”
transversostomie, kterd je technicky nenaro¢na,
az po délenou sigmoideostomii dle Peri, kterd je
v soucasnosti standardem. Vysit pfivodnou klicku
stomie v misté, kde colon descendens opousti
retroperitonealni zavés, je vyhodné pro prevenci
prolapsu a zéroven zbyva dostatec¢na délka distal-
niho pahylu, vysitého ke kizi jako mukozni pistél,
k tomu, aby mohl operatér béhem definitivni re-
konstrukeni faze provést stazeni dilatovaného rekta
na hrdz a bez napéti viit neoanus do svaloviny
zevniho svérace.
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Dlvodem preference délené stomie pfed ty-
pem ,loop” je i bezpelné vylouceni kontamina-
ce odvodné klicky stolici a zvysené riziko infekci
mocovych cest pfes spolecny kloakalni kanal (11,
12). U transverzostomie je také popsan castéjsi
vyskyt hyperchloremické acidozy a nasledné ne-
prospivani kojencl z ddvodu nepozorovaného
retrogradniho toku moci do distalniho pahylu
kolon pres rektokloakalni pistél. Do zadrzované
moci se stfevni sliznici secernuje bikarbonat a vy-
ménou resorbujf chloridové anionty (9).

DEFINITIVNI REKONSTRUKCE

Novorozenec s KM zajisteny funkéni kolostomi,
derivaci hydrocolpos a urotraktu, mize byt propus-
tén domu s planem definitivniho vykonu. Pred re-
konstrukéni operaci je tfeba doplnit endoskopické
vysetfeni s nastfikem kloakalniho kanalu kontrastni
latkou — tzv. genitogram a MRI s napInf vdech tfi
oddilt malformace fyziologickym roztokem pro
jejich lepsi zobrazent.

Vyhodou MRI je zobrazenf pfidruzenych mal-
formaci patefe a michy a zachyceni pfipadné
hypoplazie svalstva panevniho dna, které hraje
zasadni roli v kontinenci stolice. Navic software
dnednich MRI pfistrojd umozhuje 3D rekonstruk-

ci organd malé panve, kterd je prehlednéjsi nez
klasicky genitogram kontrastni latkou. MRI navic
nevyzaduje nutné celkovou anestezii a do tif az
¢tyf mésicd véku ho provéadime technikou ,feed
and wrap’, tzn. nakojenf tésné pred vysetfenim,
tésné zabaleni kojence do zavinovacky a opatrné
pfipoutanf ke stolu pasy tak, aby 30 az 40 minut
vysetfovani bez hnutf prospal.

Tato vysetien( Ize provést béhem samostatné
hospitalizace anebo po prijeti k definitivnimu vyko-
nu. V nacasovani definitivni operace se jednotliva
centra lisi. Jestlize dité nepotfebuje pfednostné
korekci jiné vady, typicky srde¢ni, operuje Levitt
et al. mezi prvnim a tfetim mésicem véku, (5) Rink
et al. mezi Sestym a dvanactym mesicem véku, (9)
nase pracovisté kolem pul roku véku (Obr. 3).

Posun v nacCasovani operace pfindsi v po-
sledni dobé publikované a hojné diskutované
anesteziologické prace, zbyvajici se negativnim
vlivem opakovanych, dlouhych a hlubokych cel-
kovych anestezif na tvorbu neuronalnich sitf
v mozku ditéte. Tvorbu neuronalnich siti podle
zatim ne zcela ovéfenych dat celkova anestezie
narusuje a to zejména prvni mésice po narozeni,
takZe déti maji nasledné horsi kognitivni schop-
nosti (13, 14). Proto respektujeme tendenci odlo-
Zit vsechny vétsf planované operace u kojencl
po Sestém mésici veku.

rtg nativ v AP a bo¢ni
echografie srdce
UZ bficha a LS patefe

Po narozeni 24-48 hodin: 3 mésice:
i. v. tekutiny + antibiotika kolostomie Endoskopie
monitorace kreatininu i +/- derivace hydrocolpos MRI've 3m veku

+/- epicystostomie/vezikostomie

+/- vyména drenéze hydrocolpos
+/- vymeéna epicystostomie
+/- MCUG (epicystostomif)

po 1. roce véku: 9 mésica:

videourodynamické vysetfenf

uzaver kolostomie
+/- Mitrofanoff a nacvik CIK — +/- vyména epicystostomie | —

6 mésic:

definitivni operace

Obr. 3. Algoritmus vySetfovdni a operaci na Klinice détské chirurgie FN Motol, Praha
Fig. 3. An algorithm of examinations and surgeries at the Department of Paediatric Surgery of the Motol

University Hospital
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Endoskopické vysetieni je u divek s KM zésadni
ve volbé a planovani spravného definitivniho vy-
konu. Levitt a Pena, ktefi polozili zéklad moderni
diagnostiky a terapie ARM, vCetné KM, navrhli na
zékladé svych zkusenosti s 490 pacientkami rozdélit
KM na tzv. ,nizké" s kloakalnim kandlem kratsim
nez 3 cm, které Ize operovat pouze z perineédlniho
pfistupu a maji lepsi funkéni progndzu a na tzv. ,vy-
soké” s kloakalnim kanalem del$im nez 3 cm, které
vyzaduji kombinovany pfistup z perinea a dutiny
brisni a jejich funkeni progndza je horsi. Nejzavaz-
néjsi typ KM je s kloakalnim kanalem delsim nez
5 cm a zdvojenou pochvou Ustici do hrdla nebo
trigona méchyre. Délka kloakalniho kanalu se urci
zméfenim ¢asti cystoskopu, kterd sahd od vnéjsiho
usti kanalu ke spojeni uretry a pochvy. Vyusténi rek-
ta do kloakéInfho kandlu rektalni pistéli maze byt
obtizné identifikovat — i proto je vhodné doplnéni
genitogramu nebo MRI.

KM byla jesté v 50. letech povazovana za vadu
inoperabilni a neslucitelnou se Zivotem (2). Reseni
KM se systematicky zacali vénovat Raffensperger
a Hendren (15, 16). V roce 1982 Pena publikoval
poprvé svou inovativni operaci anorektalnich mal-
formaci, kterou nazval PSARP — Posterior Sagittal
Ano-Recto Plasty (17). V pfipadech KM ji rozsifil na
PSARUVP — Posterior Sagital Ano-Recto-Urethro-
-Vaginal Plasty (18). Princip spociva v rekonstrukci
rekta, vaginy i uretry tzv. zadnim sagitalnim pfistu-
pem, aniz by narusil jejich inervaci a cévni zasobeni
z laterélnich stran, ¢imz |ze doséhnout dobrého
funk¢niho vysledku.

Pacientka je umisténa na bficho s podlozenou
panvi a dolnimi koncetinami v mirné abdukci. Chi-
rurg na zacatku vykonu lokalizuje transkutdnné
elektrostimulaéni sondou podkozné uloZzenou
svalovinu analniho svérace, kterd se stimulaci vi-
ditelné kontrahuje a oznadi si polohu svérace mar-
kerem (znackovaci tuzkou). Rez probiha v sagitalni
roviné z mista kostrce az po Usti kloakalniho kanalu.
Po protnuti kiize, subkutadnniho tuku a svéracové-
ho komplexu anu, ktery se embryonalné zaklada
bez ohledu na pfitomnost zadniho stfeva, otevie
chirurg rektalni pahyl, Ustici v podobé pistéle do
kloakalniho kanalu. Pistél resekuje a rektalnfi pahy!
uvolni tak, aby ho bylo mozno stahnout na hraz.

PREHLEDOVY CLANEK

V pripadé kratkého kloakéiniho kanalu do 3 cm
nasleduje ,en bloc” uvolnéni a stazeni pochvy (re-
spektive pochey, je-li pochva zdvojend nebo sep-
tovanad) a uretry na hraz a rekonstrukce perinea.
Plvodné Pena od sebe odpreparovaval pochvu
a uretru a stahnul je na hraz oddélené, coz bylo
technicky extrémné ndrocné a zatizené Castymi
komplikacemi - jizvenim pochvy a uretry v dlsledku
naruseného cévniho zasobeni nebo uretrovaginal-
nimi pistélemi (18). Timto zjednodusenim plvodni
operace v roce 1997 dosahl Pefa vybornych kosme-
tickych a funkenich vysledkd. Z dnesniho pohledu,
tak jako vSechny genialni myslenky, jednoduchy
a logicky krok — jenom ho musel nékdo poprvé
udélat a popsat. Pozdéji se navic ukazalo, ze u vet-
Siny nizkych forem KM dokonce staci pouze parci-
alni mobilizace urogenitalni sinu z dorzalnf strany
a pochvu a uretru tak Ize stdhnou na hraz rovnéz.
Kloakalnf kandl se v pfipadé jak totdlni, tak parcialni
mobilizace podélné natne a polozi jako chybéjici
vestibulum pochvy do rény ve stfedni ¢afe, takze
okolf Ustf uretry a pochvy je kryto rdzovou ,sliznici”.

Mnohem sloZitéjsi a technicky narocnéjsi je opera-
ce vysokého typu KM, kdy se musi chirurg po &astec-
ném uvolnéni rektalniho pahylu a urogenitainiho sinu
pfesunout dolni stfednf laparotomii do malé panve
a uvolnit vyse jmenované organy i z kranialni strany.
Tuto abdomindini fazi operace Ize dnes i u kojence
provést laparoskopicky nebo roboticky. V extrémnich
piipadech navrhuje Levitt odsekani kaudalni poloviny
symfyzy a zkrdcenf cesty ke staZeni uretry a pochvy
na hraz dorzalné od klitorisu (5, 20).

Na rozdil od operace nizkého typu KM, ktera trva
fadové tfi az Ctyfi hodiny, mUzZe operace vysokého
typu KM s kombinovanym perinedlnim a abdo-
minalnim pfistupem trvat i 10 az 12 hodin, coz je
pro kojence obrovska zatéz. Operatér pak stoji pred
rozhodnutim, zda celou operaci nezkratit rozdélenim
na dvé faze — stazeni rekta a s odstupem nékolika
mésicll az let i stazenim pochvy (pochev) a uretry.
Navic mohou byt pochvy i rudimentarni nebo na-
tolik vzdalené od perinea, Ze vyzaduji caste¢nou
nebo Uplnou ndhradu stfevem, a to je dalsi riskantni
a Casove narocny krok v algoritmu celé operace.

Nicméné i tak se Rink proti rozdéleni operace
na vice fazi ostie vyhrazuje. V nejnovéjsim vydani
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Cambellovy urologie pise: ,Jakkoliv je chirurg v po-
kuseni omezit se na pouhé stazeni rekta na hraz
(,pull-through procedure”), je dnes jasné, ze takova
vicedoba operace kloaky dité v kone¢nych dlsledcich
poskozuje, a proto je absolutné kontraindikovana.
OptimalIni je odoperovat vsechny anomadlie (rekta,
pochvy a uretry) v jedné dobé, coZ umoznuje nejlepsi
piistup k oddéleni rekta od pochvy, ktery je v pfipade
reoperace kompromitovan jizvenim v okoli jiz jednou
mobilizovaného rekta” (9). S timto radikalni pristupem
je tfeba polemizovat v pfipadech KM s hypoplas-
tickou vaginou Ustici do mocového Ustroji vysoko
v oblasti hrdla mocového méchyre. Zde je naopak
s vyhodou ponechat spojeni pochvy a mocového
Ustroji intaktni, coZ nenf v rozporu s Rinkovymi zavéry,
Ze chirurgické cile u ditéte s KM jsou v prabéhu prv-
niho roku Zivota nasledujict: 1. derivace gastrointesti-
nalniho traktu kolostomif; 2. derivace urogenitalniho
traktu; 3. korekce potencialné letalnich urologickych
anomalif, poskozuijici funkci méchyre a ledvin; 4. de-
finitivni rekonstrukce KM (9).

U chirurgicky problematickych KM s agenezi po-
chvy nebo s pochvami Usticimi do hrdla ¢i trigona
méchyre a velmi dlouhym kloakalnim kandlem nad
pét centimetrll popisuje Levitt dvé moznosti jak za-
jistit pacientce do budoucna moznost menstruace
a pohlavniho styku - tzv. vaginal switch” nebo nahra-
du pochvy tlustym, eventudlné tenkym stfevem (5).

Naginal switch” Cili pfetoceni septované po-
chvy je mozné v pfipadé, Ze se Castecné septovana
pochva otevird do hrdla nebo trigona méchyre, je
dostatecné dilatovana a transverzalni vzdalenost
mezi dvéma nasedajicimi hemi-délohami je delsi,
nez kraniokaudalni délka pochvy. Jinymi slovy pre-
toceni pochvy a jeji stazeni na hraz je mozné jen
u Caste¢né zdvojené a hodné dilatované pochvy,
kterd je ,SirSi" nez ,delsi”. Jedna z déloh je excido-
vana ze stény septované pochvy a spolu s tubou
odstranéna. Ovarium je ponechano in situ. Otvor ve
sténé pochvy po excizi délohy je pfetocen a stazen
kaudalné na hraz jako posevni vchod. Cévni zéso-
beni pfetacené a stahované pochvy je preparaci
zniceno a stazena ¢ast pochvy je tak Zivena pouze
z Casti pochvy ponechané in situ (5) (Obr. 4A a 4B).

Po odpojeni septované pochvy z hrdla nebo
trigona méchyfe je nutné bud jeho trvalé uzavie-
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ni, nebo Ize ponechat dlouhy kloakaIni kanal jako
pfistupovou cestu pro CIK s tim, Ze je nutna kon-
tinentni plastika hrdla méchyfe napt. dle Kroppa
nebo Pippi-Salleho (19). Uzavér hrdla provadime ve
dvou vrstvach a pro riziko vzniku pistéle i prekry-
vame suturu hrdla méchyre omentem nebo fascif
z pfimého bfisniho svalu. Pacientka je ponechana
na vezikostomii a v druhé dobé pak podstoupi vy-
tvofeni katetrizovatelného stomatu pro CIK podle
Mitrofanoffa, Montiho nebo Casaleho (21).

Poopera¢ni derivace méchyre je jind u nizkych
typd KM po parcidini nebo totédIni urogenitaini mo-
bilizaci. Tam, kde pacientka spontanné mocila pred
operadi, staci v pooperacnim obdobi obvykle Foley-
v katétr do mobilizované uretry az do zhojenf hraze,
tzn. na jeden az dva tydny. Jestlize méla pacientka
jiz pfed operaci epicystostomii, pak ji v celkové ane-
stezii na zacatku vykonu vyménime a po operadi ji
ponechdvame naddle in situ vzhledem k vyhodné
moznosti pravidelného uzavirani a nacviku mikce.
Pfes epicystostomii Ize méfit i postmikeni rezidua
a orientacnf intravezikalnf tlak v cm vodniho sloupce
po jeji vertikalizaci.

Pfi agenezi pochvy je u vysoké KM nutna jeji
ndhrada tlustym nebo tenkym stfevem. Nahradu
Ize provést z dilatovaného rekta, ze sigmatu anebo
colon descendens, jejichZ Usek se v délce pochvy
vytne a na cévni stopce stdhne na hraz. Kranialné se
slepé uzavie anebo napoji na rudimentarni pochvy,
jestlize ji pacientka ma. Nahrada z tenkého stfeva
je mozna v oblasti cca 15 cm ordlné od Bauhinské
chlopné, kde je ileum na nejdelSim zavésu, ale i tak
mUzZe byt velmi obtizné Usek ilea stéhnout az na hraz
bez naruseni cévniho zésobeni. Nevyhodou nahrad
jsou Casté komplikace, dehiscence, jizveni a sekrece
hlenu, kterd pacientku obtézuje.

DLOUHODOBE VYSLEDKY

Jestli pacientka s KM nakonec bude kontinentniv
moci zalezi na délce kloakalniho kanalu (&im delsi, tim
vetsf riziko inkontinence), koaptaci hrdla méchyfe, na
pridruzenych vadach patefe a michy (a tedy neurogen-
niho méchyfe) a iatrogenni denervaci a jizveni malé
panve, zejména pii definitivnim vykonu u vysokého



PREHLEDOVY CLANEK

prava tuba
A ‘ pravy hemiuterus

; vaginalni septum
ez 9 P

pravé ovarium levé ovarium

pravé hemivagina a hydrocolpos

komunikace s urotraktem anebo rektem

perineum ——— @

. . . zachovany levy hemiuterus
zachované pravé ovarium

{:} (Stav po pravostranné hemihysterektomii)

zresekované vaginalni septum zachované cévnf zasobeni

pravostranna hemivagina pfetoc¢end
doll na perineum

Obr.4 A, B. Pretoceni septované pochvy a jeji stazeni na hrdz, tzv., vaginal switch” (pfevzato a upraveno z Levitt
MA, Pefia A. Cloacal malformations: lessons learned from 490 cases. Semin Pediatr Surg. 2010 May; 19(2): 128-138)
Fig. 4 A, B. Switching of a septate vagina and bringing it to the perineum, aka vaginal switch manoeuvre
(Adapted from Levitt MA, Pena A. Cloacal malformations: lessons learned from 490 cases. Semin Pediatr Surg.
2010; 19(2): 128-138)

typu KM. Kontinence modi, spontanni nebo pomoci Vjediné publikované prospektivni studii vysetfi-
CIK, je dosazeno v 54 az 95 % pacientek operovanych la Warne et al. deset divek s KM urodynamicky pred
pro KM (2, 8, 22, 23). Levitt udava ve svém souboru a po definitivni rekonstrukeni operaci. Kontrolni
kontinenci moci u 74 % z 225 pacientek s kloakalnim skupinou bylo 20 kojencl s méné zavaznymi typy
kandlem krat$im nez 3 cm a u 28 % pacientek ze 175 ARM. Dévet z deseti pacientek s KM (90 %) mélo
s kloakalnim kanalem delsim nez 3 cm (5). abnormalni urodynamicky nalez uz pfed operadi,
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dominovala hyperaktivita detruzoru a netlumené
kontrakce béhem plnici faze. U péti deseti (50 %)
pak doslo ke zhorSeni funkce méchyrfe po operaci.
V kontrolni skupiné ARM doslo ke zhorseni jen
u jednoho z 20 pacientl po PSARP (5 %) (24).

V této studii mély viechny pacientky s KM,
u nichz doslo ke zhorseni funkce méchyre po re-
konstrukeni operaci, pdvodné dlouhy kloakalni kanal
nad 3 cm a u viech doslo ke zméné z hyperaktivity
detruzoru na atonicky méchyf bez spontanni kon-
traktility. Tato zména podporuje dFivéjsi pozorovani
Levitta a Peni, ktefi popisuji u vétsiny svych pacientek
s KM po definitivni operaci atonicky, nizkotlaky a vy-
soko objemovy méchyr, ktery pUsobi inkontinenci
7 pretékani a nikoliv v ddsledku hyperaktivity detru-
zoru nebo insuficientniho hrdla a svérace (5). Jinymi
slovy vétsina pacientek s KM, které ztratily schopnost
spontanni mikce, jsou idedinimi kandidatkami na CIK
bez nutnosti dlouhodobého uzivani anticholinergik.
Ty pacientky, které maji pfetrvavajici nizkokapacitni
méchyr s pretrvavajici hyperaktivitou nereagujici na
anticholinergika, jsou v kombinaci s katetrizovatel-
nym stomatem indikovany k augmentaci méchyfe
tenkym nebo tlustym stfevem.

Vzhledem k tomu, Ze se vyskyt sakralnich malfor-
maci u pacientek s KM pohybuje kolem 50 % a Rink
udava zachyt misnich anomalif u KM na MRI v 43 %,
z Cehoz cela tfetina pacientek méla fixovanou michu
(25), znamena to, ze fada pacientek s KM ma vro-
zenou neurogenni dysfunkci meéchyre a staci mirné
poranéni nervového zésobeni méchyfe a uretry, aby
dodlo k denervaci méchyfe a jeho atonii — zejména
pfi operaci vysokého typu KM (8).

Jind podstatna véc je dlouhodobé funkce
ledvin. V3echny pacientky s KM by mély byt
sledované nejen urologem, ale i nefrologem,
a pfestoze tomu tak v dnesni dobé skoro vzdy
je, dospéje polovina z nich dfive nebo pozdéji
k chronickému rendlnimu selhani (8). Selhani
je dané nejcastéji jednak vrozenou dysplazif
nebo solitarnf ledvinou, jednak dysfunkci dol-
nich mocovych cest v kombinaci se sekundar-
nim refluxem a infekcemi mocovych cest. Proto
doporucuji autofi se zkusenosti s KM agresivni
piistup v 1é¢bé dysfunkci dolnich mocovych cest
a ¢astéjsim zavadeénim CIK (5, 8, 10).
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Kontinence stolice dosahne asi 60 % pacientek
s KM. Ovéem pouze 28 % se vyprazdnuje spon-
tanné a 30 az 40 % potfebuje laxativa a pravideln
klyzmata, aby dosahly sociadlni kontinence (2, 12,
20). Levitt uvadi pfiznivejsi ¢isla u svych pacientek
- volni defekaci u 66 % pacientek s nizkym typem
KM a 36 % s vysokym typem KM (5).

Rada gynekologickych problému se mani-
festuje aZ s nastupem puberty. Warne et al. ve
své studii 41 dospélych pacientek operovanych
v détstvi pro KM udavaji ndstup puberty s menses
u dvou tfetin pacientek a u 20 % amenorrhoeu
pro hypoplastickou rudimentarnf délohu. 32 %
pacientek mélo menstruaci pravidelnou a 36 %
(15 pacientek) mélo hematometru nebo hema-
tocolpos a cyklickou bolest v podbfisku béhem
puberty (26).

Nejcastéjsi pricinou obstrukce odtoku menstrudlni
krve byla stendza perzistujictho urogenitainiho sinu
a u vsech téchto pacientek bylo nutné chirurgické fe-
Seni. 57 % Zen bylo pohlavné aktivnich a mély posevni
styk, pfi¢emz polovina z nich potfebovala v puberté
nebo po ni chirurgickou Upravu posevniho vchodu
pro stendzu (26). Kvalitu sexudlniho Zivota a senzitivitu
genitalu u dospélych pacientek s KM zatim nikdo
nepublikoval, otéhotnéni a porod zdravych déti va-
gindlni cestou nebo cisafskym fezem je publikovan
v jednotlivych pfipadech ().

ZAVER

PrestoZe vétsina pacientek narozenych s KM
dosdhne kontinence v modi a stolici, polovi-
na z nich trpf chronickym ledvinnym selhanim,
¢asto v dUsledku komplexnich rekonstrukénich
operaci a pfetrvavajici neurogenni i non-neu-
rogenni dysfunkce dolnich mocovych cest. Je
zfejmé, Ze postupem lécby KM vznikd skupina
pacientek, které by mély byt trvale sledova-
ny nejen détskym chirurgem a urologem, ale
i dospélym gynekologem a urologem, ktefi se
vénuji dlouhodobé péci o dospélé pacientky
s neurogennim mechyfem a po rekonstrukénich
operacich i tak komplexnich vrozenych vad, jako
je kloakalni malformace.
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