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MASIVNI HEMATURIE

KLICOVA SLOVA SOUHRN
Hemofilie
Hematurie
Arteriovendzni malformace

Hemofilie, nastésti vzacné krevni onemocnéni, je postrachem vsech chirurgll. Prezentujeme
kazuistiku masivni hematurie u nemocného s hemofilii typu A, kterd se objevila po spontdnnim
odchodu urolitidzy. Jako pricina hematurie byla pti angiorafii diagnostikovdna arteriovendzni

malformace, ktera byla v jedné dobé tspésné obliterovana.
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ARTERIOVENOUS MALFORMATION OF THE KIDNEY AS A CAUSE OF MASSIVE HAEMATURIA

Haemophilia, luckily a rare haematological disease, is a nightmare of all surgeons. We pre-
sent a case report of massive haematuria in a patient with type A haemophilia, which occured
after spontaneous passing of kidney stone. The cause - arteriovenous malformation - was diag-
nosed by angiography and was obliterated in a one-stage procedure.

UvoD

Hemofilie - vrozené onemocnéni, pattici do skupiny koagu-
lopatii, je charakterické nedostatkem koagulacnich faktord.
Rozdéluje se na typ A s nedostatkem faktoru VIl a na typ B
s nedostatkem faktoru IX. Jsou recesivné dédicné, vdzané na
X-chromozom. 82 % postizenych md typ A. Klinicky rozezndvdme:
formu tézkou s hladinou faktoru VIIl pod 1 %, stfedné tézkou
(1 =5 %), mirnou formu (5 — 15 %) a tzv. subhemofilii (15 — 50 %)
[1]. V nasem ptipadé se jednalo o nemocného s mirnou formou
hemofilie. Arteriovendzni malformace (AV-malformace) ledvin
jsou vzécnou anomdlii ledvinného cévniho recisté. Prevalence led-
vinné AV-malformace se literarné uddava 0,04 % [2]. Jednd se
o ptimé spojky mezi arteriemi a vénami, které vytvéreji siroké a vi-
nuté cévnf prostory. Velmi vzacné jsou primarni (vrozené), Castéjs
jsou sekunddrni, které vznikaji po invazivnim zdkroku v ledvinném
parenchymu, naptiklad po biopsii nebo operaci. Malformace jsou
nejcastéji asymptomatické, pokud ne, nejcastejsimi symptomy jsou
hematurie (mikro i makroskopickd), hypertenze a srdecni selhan,
které mohou zplsobovat rozsdhlé AV-malformace.

KAZUISTIKA

Muz, 51 let, prijaty na nasi kliniku pro masivni hematurii
s retenci a se zndmou diagndzou hemofilie typu A (mirné formy).
Anamnéza: 1985 operace - pravostrannd pyelolitotomie a pyelo-
plastika, ktera byla provedena po saturaci faktorem VIII a probéh-
la bez komplikaci.

Nemocny byl po atace pravostranné ledvinné koliky se spon-
ténnim odchodem konkrementu, po kterém nasledovala masivni
hematurie. Hematurie byla tak intenzivni, Ze zpUsobuje subvezikal-
ni obstrukei koaguly a recidivu kolikovitych bolesti v pravém boku.

Po prijeti byla nejprve zrusena tamponada mocového méchyre
a zavedena proplachovd cévka. Cystoskopif prokazujeme krvdcenf
z pravého ureterdlniho usti. Dle hematologa byla poddvana substi-
tuce faktoru VI, prepardtem Immunate®. Laboratorni bioche-
mické hodnoty byly normdlni, hematologické vykazovaly pokles
hemoglobinu. Vylucovaci urografie ukdzala normdln{ ndlez na levé
ledving, vpravo bylo opozdéné vylucovdni s dilataci kalichopan-
vickového systému a ureteru vyplnéného koaguly. Dle spirdlntho
CT (SCT) byl, kromé dilatace pravé ledviny, prokdzan i rozsahly
retroperitonedlni hematom (obr. 1, 2). Nemocnému byly poddny
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krevni prevody pro pokles hemoglobinu. Substitucni terapii byla
dosazena saturace faktorem VIIl na 400 %. Koagulacn{ parametry
byly zcela normalni, masivni hematurie s poklesem hemoglobinu
se nelepsi. V této situaci byla zvazovdna akutni revize ledviny
a retroperitonea s rizikem provedeni nefrektomie jinak funkénf
ledviny (36 % relativni funkce dle scintigrafie). Pro ne zcela jasnou
pricinu hematurie (pfi normalizaci koagulacnich parametrd) bylo
rozhodnuto o provedeni rendlni angiografie. Pfi ni rentgenolog
prokazuje arteriovendzni malformaci, kterd je zdrojem hematurie
(obr. 3, 4). V jedné dobé je provedena selektivni embolizace seg-
mentdlni arterie (obr. 5, 6). Po vykonu dochdzi v priibéhu nékoli-
ka dnl k ustupu krvaceni. Kontrolni sonografie retroperitonea
3. den po embolizaci prokazuje pouze hypotonicky duty systém
levé ledviny a resorbujici se hematom v retroperitoneu. Nemocny
byl propustén bez obtizi do domdctho osetfovdni. Na kontrolni
ambulantni ndvstéve se tesil plnému zdravi a sonografie retroperi-
tonea a laboratorni vysledky byly velmi uspokojivé.

DISKUSE

Hemofilie je obdvané, nastésti relativné vzdcné onemocnént.
Viyskyt v populaci je 1: 10 000 [1]. Hemofilie je samoziejmé vdznou
komplikaci kazdého chirurgického vykonu. Podminkou jakéhokoli
Uspésného invazivniho zékroku je substituce chybéjictho faktoru VIII.
Pokud pretrvavd krvdceni i pres normalizaci koagulacnich para-
metrd, je plné indikované presné stanoveni zdroje hematurie
zobrazovacimi diagnostickymi metodami. 1 to byl dlivod, proc jsme
volili angiografii pred urgentnim chirurgickym zdkrokem.

Diagnostika AV-malformace ledviny je relativné obtizngjsi.
NejcastéjSim prvnim priznakem byva hematurie [3]. Diferencidlné
diagnosticky je nutné vyloucit malignitu, trauma a prasklé
aneuryzma rendlni arterie. Sonografie a CT jsou vhodnymi meto-
dami k vylouceni nadorové nebo traumatické etiologie, ovsem
detekce AV-malformace, obzvlasté malych rozmért, je spise
vyjimecna [4]. Zlatym standardem zlstdvd angiografie, ktera je
také presnéjsi nez magnetickd rezonance [4]. V 1écbé AV-malfor-

Obr. 1. CT-snimek - dilatovany duty systém a retroperitonedini
hematom.

Obr. 3. Angiografie - AV-malformace, arteridlni faze.

Obr. 2. CT-snimek - Rozsdhly retroperitonedini hematom.

Obr. 4. Angiografie - AV-malformace - parenchymatozni faze.
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macf je v soucasnosti doporucovana selektivn{ embolizace privod-
né arterie v jedné dobé s angiografii [5]. K embolizaci se pouziva
spongostanova kulicka, alkohol [6] nebo cévni spirdly, které byly
pouzity u naseho nemocného.

ZAVER

Hemofilie je zdvaznou komplikaci jakéhokoli chirurgického
zakroku. Prvn{ podminkou pti terapii krvaceni u hemofilika je sub-
stituce chybgjictho faktoru. 1 ptes plnou kompenzaci je vhodné
pouzivat minimalné invazivn{ lécebné postupy. Pri krvdceni z led-
viny je angiografie ndslednd obliterace krvdcejici arterie velmi
vhodné a ucinné reseni.

MUDr. Milos Broddk
Urologickd klinika FN a LF UK Hradec Kralové
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Obr. 6. Angiografie - po obliteraci - parenchymatdzni faze.
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