Rozszerzony opis choroby

Nazwa choroby: Zastawka cewki tylnej.
Synonimy: ZCT, PUV,

OMIM: 618612

ORPHA kod: 93110

ICD-10: Q64.2

Definicja choroby

Rzadka wrodzona wada uktadu moczowego wystepujaca tylko u ptci meskiej,
charakteryzujaca sie wystepowaniem przeszkody podpecherzowej pod postacia fatdow
btony Sluzowej (ZASTAWEK) rozciggajacych si¢ od wzgorka nasiennego do przedniej Sciany
cewki moczowej. Moze ona powodowac utrudnienie w odptywie moczu z nerek i pecherza
moczowego prowadzac do ich uszkodzenia, w najciezszych przypadkach juz w zyciu
ptodowym.

Etiologia. Podtoiegenetyczne. Sposob dziedziczenia

Embriologia cewki moczowej i przyczyny powstawania zastawek nie sia do konca
wyjasnione. W wiekszosci przypadkow wada wystepuje sporadycznie i dotychczas nie
ustalono podtoza genetycznego schorzenia.

Epidemiologia

Czestosc wady szacuje sie na 1:5000 urodzen chtopcow.




Opis kliniczny

Zastawka cewki tylnej rozwija sie juz w zyciu ptodowym, ale mozna obserwowac cate
spektrum jej konsekwencji od przypadkow bardzo ciezkich przebiegajacych z
uszkodzeniem i niewydolnoscia nerek, matowodziem i hipoplazja ptuc, az do przypadkow
ujawniajacych sie w pozniejszym okresie zycia, a objawiajacymi sie tylko zaburzeniami
mikcji z zachowana prawidtowa funkcja nerek.

Diagnostyka

Zastawke cewki tylnej mozna podejrzewac juz w zyciu ptodowym na podstawie badania
ultrasnonograficznego, w ktorym stwierdza sie charakterystyczne cechy tej wady:
powiekszony pecherz moczowy ptodu, wodonercze u ptodu, podwyzszona echogniecznos¢
miazszu nerek ptodu, matowodzie. Po urodzeniu badaniem wykonywanym w celu
potwierdzenia tej wady jest cystoureterografia mikcyjna (CUM) z ocena cewki moczowej,
ktora ma charakterystyczny wyglad u pacjentow z zastawka cewki tylnej. Konieczna jest tez
ocena funkcji nerek, celem okreslenia stopnia ich uszkodzenia.

Leczenie

W przypadku zdiagnozowania zastawki cewki tylnej w okresie przed urodzeniem dziecka
mozna podjac probe leczenia prenatalnego polegajacego na implantacji shuntu
pecherzowo-owodniowego celem odbarczenia pecherza i gornych drog moczowych. Po
urodzeniu w przypadku podejrzenia zastawki cewki tylnej zaktadany jest cewnik
dopecherzowy (przez cewkowo lub nadtonowo) celem odbarczenia gornych drog
moczowych i wprowadzana jest profilaktyka zakazen uktadu moczowego. W kazdym
przypadku rozpoznania wady wykonuje sie cystoskopie celem resekcji zastawki cewki
tylnej. Dalsze leczenie zalezy od stopnia uszkodzenia nerek i pecherza moczowego.

Szczepienia ochronne

Brak przeciwskazan do szczepien ochronnych.




Zalecenia szczegolne

Rokowanie

Rokowanie jest powazenie u dzieci, ktore maja cechy uszkodzenia nerek. 50% chtopcow
urodzonych z ZCT wchodzi w dorostosc z przewlekta chorobg nerek, a 20-30% chtopcow
urodzonych z ZCT rozwija przewlekta choroba nerek w st. V (schytkowa niewydolnos¢ nerek
wymagajaca leczenia nerkozastepczego lub przeszczepu nerki). Pacjenci z ZCT maja wyzsze
niz populacyjne ryzyko rozwoju nadciSnienia tetniczego. Duzy odsetek pacjentow (ok. 50%)
ma zaburzenia mikcji, a do 30% z nich moze wymagac czystego przerywanego cewnikowani
pecherza moczowego celem jego efektywnego oprozniania.

Osrodki eksperckie
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Zawarte informacje maja charakter ogolny. Decyzje dotyczace metod i sposobu leczenia
podejmuje kazdorazowo lekarz leczacy pacjenta, w sposob dostosowany indywidualnie do
aktualnych potrzeb danego pacjenta, omowiony i prowadzony przez lekarza. Zgodnie z art.
4 ustawy z dnia 5 grudnia 1996 r. o zawodzie lekarza i lekarza dentysty (Dz.U. z 2022 r. poz.
1731) lekarz ma obowiazek wykonywac zawod, zgodnie ze wskazaniami aktualnej wiedzy
medycznej, dostepnymi mu metodami i Srodkami zapobiegania, rozpoznawania i leczenia
chorob, zgodnie z zasadami etyki zawodowej oraz z nalezyta starannoscia.




