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SOUHRN

Sedlacek J, Drlik M, Ko¢vara R. Zdvojeni mocové
trubice u détf — tfi pfipady.

Zdvojeni mocové trubice predstavuje spektrum
vzacnych vrozenych anomalii s riznym fenoty-
pem, jejichZ spolec¢nym rysem je zdvojenf ¢asti
nebo celé mocové trubice. Na tuto vadu je tfeba
myslet vzdy, kdyz kromé normalné ulozeného Ustf
mocové trubice na glandu nalezneme dalsi Usti na
dorzalni ¢i ventraini plose penisu, Sourku ¢i hraze.
Po nadpocetném Usti, které mdze byt u détf skryto
pod nepfetaZitelnou predkoZkovu, je tfeba té7 patrat
u pacientd s vyznamnou dorzélni angulaci penisu.
Smyslem vy3etfeni je posoudit rozsah nadpocet-
né uretry a jejf pripadnou komunikaci s normalnf
uretrou ¢i mocovym meéchyfem. Lécba je individu-
alni. Zaméfend na symptomy a rizika. V této praci

popisujeme tfi pfipady zdvojeni mocové trubice
u détf a shrnujeme soucasny pohled na diagnostiku
a léc¢bu této vady.

KLICOVA SLOVA
Zdvojeni uretry, Effmanova klasifikace, dorzalni
angulace penisu.

SUMMARY

Sedlacek J, Drlik M, Ko¢vara R. Urethral duplica-
tion in children — three cases.

Urethral duplication represents a spectrum
of rare congenital anomalies with different phe-
notypes, the common feature of which is the
duplication of a part or complete urethra. This
defect should be kept in mind whenever, in ad-
dition to the normally located urethral orifice on
the glans, an additional orifice is found on the
dorsal or ventral surface of the penis, scrotum
or perineum. The supernumerary orifice, which
may be hidden under the nonretractile foreskin
in children with phimosis, should also be looked
for in patients with significant dorsal penile an-
gulation. The purpose of the work up is to assess
the extent of the supernumerary urethra and its
possible communication with the normal urethra
or bladder. Treatment is individualized. Focused
on symptoms and risks. In this paper, we describe
3 cases of urethral duplication in children and
summarize the current view on the diagnosis and
treatment of this anomaly.
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UvoD

Zdvojeni mocové trubice patfi mezi vzacné vroze-
né anomadlie, postihujici genital. V pfipadé castejsi
varianty zdvojeni v sagitalni roviné je dorzalné ulo-
Zena uretra obvykle povaZzovana za nadpocetnou
(@kcesorni). Ventralni, ve které Ize nalézt dilezité
anatomické struktury, jako svérac ¢i colliculus se-
minalis, slouZi obvykle k transportu moci. Na rozdil
od epispadie, kdy je dorzalné uloZené vyusténi
uretry jediné, u zdvojené mocové trubice je dalsi
normalné konfigurované Usti na vrcholu glandu
v obvyklé lokalizaci (Obr. 1). Literarné dokumento-
vané pfipady zahrnujf nékolik stovek pozorovant.
Protoze zdvojeni mocové trubice predstavuje Siroké
spektrum anomalif s rliznym fenotypem, vyzaduje
|écba pfisné individudlni pfistup. Pfedstavujeme
nase prvni limitované zkusenosti s tfemi pfipady
zminéné vady, jejich klinickou manifestac, diagnos-
tickym procesem, zpUsoby fesenf a poopera¢nim
vyvojem.

KAZUISTIKA

Mezi lety 2019-2021 jsme na nasem pracovisti fesili
tfi pfipady zdvojeni muzské mocové trubice. Ve dvou
pfipadech se jednalo o typ Effmann Il. Al, v jed-
nom pripadé o typ Effmann lll. Ve dvou pfipadech
se jednalo o mladsi hochy ve véku 14 (Effmann IIl)
a 15 meésicd (Effmann Il. A1) v dobé prvniho vysetren.
V poslednim pfipadé byl chlapec poprvé vysetien a7
v sedmi letech (Effmann II. A1). Ddvodem vysetieni
byl u dvou mladsich chlapct atypicky vzhled genita-
lu. Zanofeni penisu s dorzalnim zakfivenim u hocha
s typem Effmann il a nejasny nalez na glandu penisu
s dorzalni angulaci u hocha s typem II. Al. Nejstarsi
zhochl byl vysetfen pro ndpadné dorzalni zakfiveni
penisu v erekci.
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Obr. 1. Klinicky ndlez na genitdlu u chlapce se zdvo-
Jjenim typu Effmann Il Al; sipkami oznaceno ortoto-
pické usti uretry kauddiné a nadpocetné kranidlné
Fig. 1. Clinical finding in a boy’s genital organ with
an Effmann type Il Al duplication. The arrows indi-
cate the orthotopic urethral meatus caudally and an
accessory one cranially

U viech pacientl jsme provedli ultrasonogra-
fické vysetfeni mocového méchyfe a ledvin. V cel-
kové anestezii pak uretrocystografii (UCG), nastrik
nadpocetné uretry (fistulografii) a endoskopické
vysetfeni — uretrocystoskopii. Komunikace s orto-
topickou uretrou nebyla prokazéna ani v jednom
pfipadé, UCG nativni uretry ukadzala mocovou tru-
bici obvyklé morfologie, bez organické prekazky.
V pfipadé hocha se zdvojenim typu Effmann |l
jsme nastrikem kontrastni latkou oziejmili ventralné
uloZzeny nadpocetny mocovy méchyf s komplet-
nim oddélenim od nativniho méchyfe a mocové
trubice. Na zékladé provedenych vysetfeni jsme
individualné rozhodli o 1é¢bé. Viichni chlapci byli
operovani v obdobi, kdy jiz dosahli denni konti-
nence moci a mohli jsme posoudit funkci dolnich
mocovych cest.

U chlapce s vzacnou variantou Effmann Il jsme
se rozhodli v prvni dobé odstranit z kratkého fezu
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Tab. 1. Shrnuti zdkladnich udajd jednotlivych piipadd zdvojeni mocové trubice
Tab. 1. Summary of basic informations about each case with urethral duplication

Vék v dobé dg. Délka hospitalizace | Délka sledovani po
Typ (Effmann) . AW,
(mésice) (dny) operaci (mésice)
Pripad 1 Il AT 15 4 2
Pfipad 2 II. Al 92 5 3
Pfipad 3 1 14 . 21

nad symfyzou z extraperitonedlniho pfistupu nad-
pocetny mocovy mechyr, ktery nebyl spojen s hor-
nimi cestami mocovymi. Ve druhé dobé jsme pak
odstranili nadpocetnou uretru a napfimili penis
pomoci ventralni ortoplastiky. Ve dvou zbyvajicich
pfipadech (typ Il. A1) jsme provedli z cirkuldrnfincize
za koronou glandu degloving penilni kiize, exstir-
paci nadpocetné uretry, chordektomii a ventralnf
ortoplastiku plikaci topofivych téles. Pooperacni
derivace moci cévkou na tfi (ve dvou pripadech)
respektive Ctyfi dny v jednom pfipadé byla po-
uzita pro soucasnou kompresi penisu bandazi.
Ta slouZi jako prevence krvaceni po vykonu na
penisu. Mocovy katétr byl odstranén soucasné
s kompresi penisu. Klidovy rezim na 10zku byl ome-
zen na tfi dny — po dobu zavedeného kaudélniho
katétru uzivaného ke kontinualni pooperacni anal-
gezii. Antibiotickd lé¢ba (cefuroxim) byla podavana
24 hodin. Poté zajistovaci Iécba (kotrimoxazol) po
dobu, kdy je zaveden mocovy katétr.

Nezaznamenali jsme peroperacni poranéni
mocové trubice, nervoveé cévniho svazku nebo
mocového méchyre. Pooperacni prabéh byl ve
vsech pfipadech bez komplikaci. Vsichni chlapci
jsou plné kontinentni a ve viech pfipadech byla
odstranéna vyznamna dorzalni angulace penisu.
Vek, délky hospitalizace a sledovani shrnuje ta-
bulka 1. Ve viech ptipadech povazujeme spolu
s rodic¢i soucasny kosmeticky vzhled genitalu za
pfiznivy.

Kontrolni pooperacni zobrazeni mocové tru-
bice nebo endoskopii jsme neprovadéli. V nasem
souboru se ve vsech pfipadech jednalo o komplet-
ni formy zdvojeni, kde nadpocetna uretra nekomu-
nikovala s ortotopicky ulozenou mocovou trubici.
Proto nenf-li klinickd symptomatologie (obtizné
moceni, bolesti pfi moceni, mocova infekce, he-

maturie. . .), nepovazujeme toto vysetfeni za indi-
kované. Pooperacni uroflowmetrie byla vysetiena
ve vsech pfipadech. Ve dvou pfipadech s hodno-
titelnym mik&nim objemem (V comp. > 100 ml),
v jednom pfipadé je kfivka nevypovidajici pro
maly mikeéni objem. Obé hodnotitelné kiivky byly
neobstrukeni.

DISKUZE

Zdvojeni mocové trubice predstavuje skupinu
vzacnych vrozenych anomalif s Sirokou klinickou
manifestaci. Vice nez 2/3 (68 %) piipadU tvoii chlap-
i (1). AZ 94 % zdvojeni je v sagitalnf roviné (2).
Nejcastéji pouzivana klasifikace dle Effmanna je
zaloZzena na morfologickém nélezu (3). Typ |. pfed-
stavuje parcidlni zdvojeni, typ Il. a lll. pak kompletni
formy. DGvody vzniku zdvojeni mocové trubice
nejsou presné zndmé a je zvazovano nékolik me-
chanismU od poruch vyvoje penisu a uretry az po
patologicky vyvoj v rdmci syndromu kaudalniho
zdvojeni (4).

Méli bychom na ni pomyslet vzdy, kdyz kro-
mé obvykle ulozeného Usti mocové trubice na
glandu, nalezneme dalsi Usti na dorzélni &i ven-
tralni ploe penisu, Sourku ¢i hrazi. Zachytime-li
u ditéte atypicky ¢i zdvojeny proud moci nebo
odkapavani moci z neobvyklé lokalizace béhem
moceni. Cim mensi je unik, tim obtizngji a pozdé;i
muUze byt stanovena diagnoza. Nekontrolované
uniky mocdi, atypické mocenf totiz rodi¢e zachyti
az pfi nacviku moceni na toaletu. A ma-li hoch
soucasné nepretazitelnou predkozku, aberantni
Usti uretry byva odhaleno az po jeji uvolnéni. Po
nadpocetném Usti dale patrédme u pacientd s vy-
znamnym dorzalnim zakfivenim penisu, zvIasté
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pak v kombinaci s neobvyklym koZnim krytem
penisu. Naproti tomu chlapci s parcidlnimi typy
zdvojenf (Typ |.) jsou obvykle zcela asymptomaticti
a byvaji zachyceni nahodné pfi vysetfeni mocové
trubice z jinych pficin.

Nejcastejsim typem zdvojeni je Effmann II. A2,
typ ,Y" tvofi 26-61 % pfipadd (1, 2, 5, 6, 7). Byva
klinicky dobfe detekovatelna. Hlavnim sympto-
mem je aberantni proud moci ektopicky vyusté-
nou mocovou trubici, obvykle v oblasti kone¢ni-
ku, perinea ¢i Sourku. Tento typ mUze byt spojen
s anorektalnimi malformacemi ¢i vadami ze sku-
piny VACTERL (vertebral anomalies, ventricular
septal defect, anal atresia, tracheo-oesophageal
fistula, radial dysplasia, renal anomalies, cleft lip)
(4). Fyziologicky ¢i anatomicky ulozena mocova
trubice byva u tohoto typu zdvojeni stenoticka,
dysgenetickd. Mikce je pak realizovana cestou
neanatomicky umisténé trubice s vyusténim na
hrazi &i Sourku. Lécba je zaméfena na obnoveni
pfirozené mikce anatomicky uloZzenou moco-
vou trubici. Jedna se o vicedoby proces zatizeny

Obr. 2. Rentgenové zobrazeni nativni a nadpocetné
uretry u chlapce se zdvojenim typu Effmann Il Al
Fig. 2. Radiographic image of the orthotopic and
an accessory urethra in a boy with an Effmann type
I AT duplication
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fadou komplikaci. Konzervativnim zptsobem
|écby je metoda postupné, dlouhodobé dilatace
ortotopické uretry popsana v r. 1988 (8). V ope-
racni 1écbé se pak zaméfujeme na rekonstruk-
ci anatomické mocové trubice koZznimi laloky
z predkozky nebo stépy bukalni sliznice. Riziko
komplikaci, zejména stendzy rekonstruované
uretry je ale vysoké, a proto vétsina pacientl
podstupuje rekonstrukeni vykony opakované
(5, 6). Celozivotni sledovani téchto pacientd je
dlleZitou soucastf jejich écby. Vzhledem ke zmi-
néné Casté asociaci zdvojeni typu ,Y* s dalsimi
vadami, byvaji tyto pfipady odhaleny ¢asné po
narozenf a feseny spolu s pfidruzenymi vadami
(atrezie anu, tracheo-esofagedini pistél...) na
pracovistich détské chirurgie. V nasi praxi jsme
tento typ zdvojeni nezaznamenali.

Zanétlivé komplikace ve smyslu symptomatické
uroinfekce patfi mezi dalsi, velmi frekventnf skupinu
pfiznakd zdvojené mocové trubice. Nékterymi au-
tory je uvadéné riziko az 85 % (6). To nepochybné
souvisi s vysokym podilem typu Il. A2 varianty ,Y”
v téchto souborech. Vyusténi aberantni uretry je
totiz v konecniku ¢i jeho tésné blizkosti a zdroj
infekce je tak pochopitelny. Riziko infekce u typU
Il. A1, A2 a lll. zavisi na konkrétnich anatomickych
pomérech. Stenotickd, dysgenetickad aberantni
uretra a z toho rezultujici nedostate¢na drenaz
systému s retenci sekretu muze byt pfi¢inou bolesti
a infek¢nich komplikaci (7). V nasem souboru jsme
infekéni komplikace rovnéz nezaznamenali.

Vysetfovaci proces chlapct se zdvojenou ure-
trou je zaméren na posouzeni rozsahu zdvojeni,
jestli se jedna o parcialni ¢i kompletnf formu. Zda
komunikuje nadpocetnd mocova trubice s fyzio-
logicky ulozenou uretrou nebo mocovym meé-
chyfem. ProtoZe nékteré typy zdvojeni mohou
byt soucasti komplexnich vrozenych syndromd,
zaméfujeme se i na posouzeni ledvin, hornich
mocovych cest, méchyfe vcetné anorektalni ob-
lasti. Zakladni vysetfeni zahrnuje sonografii, ure-
trocystografii, fistulografii (zobrazeni nadpocetné
uretry) (Obr. 2) a endoskopii jak ortotopickeé uretry,
tak té nadpocetné.

V nasem souboru jsme u chlapce se zdvo-
jenim typu Effmann Il na zakladé néstfiku abe-



rantn{ uretry, kdy se zobrazil ventrdlné uloZe-
ny hypoplasticky méchyf, jesté doplnili NMR
panve a bficha. Vysetienf ale nepfineslo Zadna
nova zasadni zjisténi. To prisuzujeme faktu, ze
meéchyf byl maly, zcela kolabovany s tenkou
sténou, a proto jeho zobrazeni na NMR bylo
nepfesvedcivé. Co se ty¢e mocové trubice, ta je
patrna jen na frontélnich fezech. Opét nejspise
diky malému kalibru a celkové malému penisu
u prepubertadlniho hocha. Ani jeji zobrazenf tak
nepfineslo aditivni informaci ve srovnani s jiz
provedenym nastfikem kontrastni latkou.

Cilem vysetienf je ureni typu zdvojeni, iden-
tifikace rizik a spolu s posouzenim symptom
ur¢enf naléhavosti, planu a strategie Ié¢by. V na-
Sem souboru konkrétné zda vibec, ptfipadné kde
je aberantni uretra spojend s nativni mocovou
trubici, jaky je jejf kalibr a pasabilita. Z dlouho-
dobych rizik jsme zvazovali postup u chlapce se
zdvojenim Effmann lll. U tzv. ,suchého méchy-
fe” totiZ existuje mozné riziko dysplazie urotelu
a naslednych nadorovych zmeén (9, 10). Casna
detekce téchto zmén neni mozna, trvale prazdny
mocovy meéchyf nelze sledovat pomoci ultra-
zvuku, cystoskopické kontroly pro tenky kalibr
nadpocetné uretry nelze provést (Obr. 3). Proto
povazujeme jeho odstranéni za dulezity krok
v komplexnf lécbé.

Jednim z dominujicich problémd u nasich
pacientd, ktery ved| k vysetreni, bylo vyznamné
dorzalni zakfiveni penisu. Ve vsech pfipadech
pfesahujici 30 st., coz pfedstavuje riziko pro bu-
douci pohlavni Zivot. Zakfivenf je obvykle zpUso-
beno chordou tvofenou nadpocetnou mocovou
trubici a pfilehlymi fibréznimi tkdnémi v kombi-
naci s asymetrif topofivych téles. Reseni funkéné
vyznamné dorzalnf angulace penisu je kompli-
kovanéjsi nez feseni ventralniho typu. V pfipa-
dé zdvojené uretry, kterd je uloZena uprostred,
dorzalné, mezi levou a pravou c¢asti dorzalniho
nervové cévnim svazkem penisu, jsou fibrézni
tkané podilejici se na zakfiveni lokalizované po
stranach této uretry, tedy v tésné blizkosti nerva.
Lécba spociva v kompletni extirpaci aberantni
uretry, vysoko pod spodni okraj symfyzy, pfipad-
né s fulguraci a koagulaci rezidualniho pahylu
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Obr. 3. Rentgenové zobrazeni nadpocetné a nativni
uretry u chlapce se zdvojenim typu Effmann Ill; Sipkami
oznacen nativni méchyr (levd) a hypoplasticky nad-
pocetny méchyr (pravd)

Fig. 3. Radiographicimage of an accessory and the
orthotopic urethra in a boy with an Effmann type Il
duplication. The arrows indicate the native bladder
(left) and a hypoplastic supernumerary bladder (right)

proximalné. Resekci fibréznich tkani s prisnym
dlrazem na ochranu dorzalnich svazkd. Nepo-
chybnou vyhodou je v tomto pfipadé zvétseni
obrazu lupovymi brylemi. | pfes tyto kroky bylo
ve vsech pfipadech nezbytné k dosazeni opti-
malnfho funkéniho vysledku doplnit ventralni
plikaci topofivych téles. Zde je nezbytné vy-
hnout se poranéni ortotopické uretry a zaroven
je nutné plikaci provést co nejvic ventralné. K pli-
kaci pouzivame vzdy nevstfebatelné prolenové
stehy sily 4-0 nebo 3-0 podle véku ditéte. Resor-
bovatelny steh povazujeme za riziko mozného
uvolnéni plikace v dalsim prabéhu.
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Samostatnou problematiku predstavuje kos-
meticky vzhled genitalu. Kompletni typy zdvojeni
Il. AT mohou byt spojeny s asymetrii predkozky
s nadbytkem tkané na spodni strané penisu a ne-
dostatkem dorzalné. Ale i zde mUze byt predkozka
cirkularni a nadpocetné Usti uretry je patrné az po
jeji kompletni retrakci. Pfipadné feseni kosmetic-
kych problémU spojenych se zdvojenim uretry je
relativni indikaci k chirurgické lé¢bé. Vzdy je nutné
pocitat s pfirozenym vyvojem penisu a uvazlive
doporucovat predevsim vykony vedouci k trvalym
a nevratnym zménam. V hrani¢nich ¢i spornych
pfipadech proto doporucujeme vyckat a k vyko-
ndm jako napf. cirkumcize pfistoupit az pozdé-
ji, idedlné v obdobi, kdy je chlapec jiz schopen
zhodnotit vzhled svého genitélu. Pfikladem je
nalez u hocha se zdvojenim typu lll, feSeného
v nasem souboru (Obr. 4). Klinicky vzhled penisu,
odpovidal tzv. ,burried penisu” tedy zanofenému
penisu jaky vidame u vrozenych poruch Uponu
penilni klZe. Pfedkozka byla cirkuldrni. Bez vy-
raznéjsi asymetrie. Soucasné dorzalni zakfiveni
v klinickém obraze nedominovalo, pro jeho ob-
tizné posouzeni pfi zanofeni. Extirpace uretry
a korekce dorzéIni angulace vedla ke zlepseni
kosmetického vzhledu penisu natolik, Ze jsme od
feseni zanofeni ustoupili. Rodice hocha byli infor-
movani o pravdépodobné kompletni normalizaci
vzhledu genitalu v rdmci rozvoje puberty (rést
penisu a vymizeni zanofeni). A pravé s ohledem
na potencidlni rozvoj genitalu v obdobf puberty,
jsou vsichni chlapci uvedeni v souboru i nadale
dispenzarizovani.
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Fig. 4. Clinical finding in a boy’s genital organ with
an Effmann type lll duplication, with the prominent
finding being a buried penis

ZAVER

Zdvojeni muzské mocové trubice prestavuje rlizno-
rodou skupinu vrozenych anomalii. Mlze se objevit
samostatné nebo jako soucast komplexnich konge-
nitalnich defektl postihujici soucasné nekolik orga-
novych soustav. Jeji vysetfeni a feSeni by tak mélo byt
smeéfovano na centra s moznostf specializované dia-
gnostiky, multioborové spoluprace a dlouhodobymi
zkusenostmi v oblasti détské rekonstrukeni urologie.
Lécba je individualizovana podle formy odchylky
a dominujici symptomatologie. Prognéza je zavisla
na typu vady a pfidruzenych onemocnénich.

1. Guglielmetti LCH, Delcont M, Walker J, et al. Urethral duplication — epidemiology, diagnosis and tre-
atment in case series of 19 patients. J Pediatr Urol. 2020; 16(3): 385-389.
2. Salle LJ, Sibai H, Rosenstein D, et al. Urethral duplication in the male: review of 16 cases. J Urol. 2000;

163: 1936-1940.

3. Effmann EL, Lebowitz RL, Colodny AH. Duplication of the urethra. Radiology. 1976; 119: 179-185.
4. Heleblian G, Kraklau D, Wilcox D. Y-type urethral duplication in males. BJU Int. 2006; 97: 597-602.
5. Onofre LS, Gomes AL, deSouza Leao JQ, et al. Urethral duplication — a wide spectrum of anomalies.

J Pediatr Urol. 2013; 9(6): 1064-1071.

6. Lopes RI, Giron AM, Mello MF, et al. Urethral duplication type influences on the complications rate and
number of surgical procedures. Int Braz J Urol. 2017; 43(6): 1144-1151.

Ces Urol 2022; 26(2): 139-145



7.Sung KK, Jinu K, Yong SL, et al. Urethral duplication in male children: A study of 12 cases. J Pediatr Surg.
2020; 55(10): 2216—2220.

8. Passerini-Glazel G, Araguna F, Chiozza L, et al. The PA.D.U.A. (Progressive Augmentation by Dilatation
the Urethra Anterior) procedure for the treatment of severe urethral hypoplasia. J Urol. 1988; 140: 1247-1249.
9. Yap RL, Weiser A, Ozer O, et al. Adenocarcinoma arising from a defunctionalized bladder. J Urol. 2002;
167: 1782-1783.

10. Taneous M, Ramalingam P, Mode DG, et al. Primary mucinous adenocarcinoma in a defunctionalized
urinary bladder: a case report. J Med Case Rep. 2009; 3: 9306.

Ces Urol 2022; 26(2): 139-145



