PREHLEDOVY CLANEK

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 geneticka 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-
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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 stfednf ¢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 snimkovéno, 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-



