SYNDROM LOUSKACKU U CHLAPCE S MAKROSKOPICKOU HEMATURIT, CASTO OPOMIJENA DIAGNOZA

Déleni pricin hematurie dle zdroje erytrocyt (1)

Prerenalni Renalni - glomerularni Renalni - neglomerularni Postrenalni
Koagulopatie AlportQv syndrom Nadory Urolitidza
Poruchy trombocytd Syndrom tenkych bazalnich membran Nefrolitidza Trauma

Léky

Glomerulonefritidy

Cystické onemocnénfledvin

Cyklofosfamidem indukovana cystitida

IgA vaskulitida (Henochova-Schonleinova

Postizeni tubull a intersticia (hyperkalciurie,
tubulointersticidlni nefritida a dalsi)

Nadory

purpura)

Nefropatie u systémovych nemoci

Trauma

Obstrukce vyvodnych cest mocovych

Cévni poruchy v ledviné

Cystitida, uretrititda

Hydronefréza

PozatéZzova hematurie

td v moci bez proteinurie. Hypertenzi ani
otoky pacient nemél. Dalsi den byl pacient
vysetien v nefrologické ambulanci, kde byly
prvné doplnény anamnestické udaje - chla-
pec uzival chronickou medikaci z indikace
psychiatra (Atomoxetin, Tiapridal, Sertralin).
Vyznamna byla i rodinnad anamnéza - pro
mikroskopickou hematurii byl sledovan otec,
stryc otce a otec otce, u kterého byla navic
zjisténa i urolitidza. Hereditarni nefropatie se
zddla byt tedy velmi pravdépodobnd. Pfed
vlastnim genetickym vysetfenim se dopl-
nily ndbéry krve a moci k vylouceni jinych
pfi¢in makroskopické hematurie (tabulka 2).
Analyza moc¢ového sedimentu jiz neprokaza-
la hematurii (< 24 h od vlastni ataky), protein-
-kreatininovy a albumin-kreatininovy index
v moci byly v normé. Nizké hodnoty C4 a C3
slozek komplementu mohly znacit probihajici

glomerulonefritidu (primarni, ev. sekundarni

pfi autoimunitnim onemocnénim), vzhle-
dem k normalni funkci ledvin a absenci pro-
teinurie nebyla biopsie ledviny indikovana,
kontrolni C4 i C3 jiz byly v normé, slabou
pozitivitu ANA protilatek jsme vyhodnotili ja-
ko nespecificky nalez. Pro mirné prodlouzené
aPTT bylo doplnéno Sirsi vysetfeni parame-
trd koagulace dle doporuceni hematolozky,
ktera na zékladé vysledkd krvacivou koagu-
lopatii vyloucila. Chlapec byl tedy nasledné
odeslan ke genetickému vysetfeni a dale
k provedeni dopplerovského UZ levé renal-
ni zily (LRV), na ktery se opakované s rodici
nedostavili. Za mésic mél chlapec druhou
ataku makroskopické hematurie, tentokrat
i s bolesti vlevém boku, ktera se objevila pfi
odhazovani snéhu lopatou. Bolest vymizela
¢asné po atace hematurie, kterd se do rdna
kompletné upravila. Vysetfeni ranni moci jiz
hematurii neprokazalo. Vzhledem k bolesti

Laboratorni parametry pacienta piivstupnim vysetieni a kontrolni hodnoty vybranych parametrc

LCIChL (referencni :;’::3:; laboratote) Regbsluhieduois
Hemoglobin 139g/1 (115-155) X
Trombocyty 347 % 10%1 (150-450) X

Leukocyty 9,0x10%1(4,5-13,5) X

aPTT ratio 1,34 (0,8-1,2) 1,26

PT—INR 0,98 (0,8-1,2) X

Kreatinin 48 umol/I (19-52) X

GFR dle Swarzovy rovnice 106 ml/min/1,73 m? X
Urea 59mmol/l (1,8-6,7) X
ANA (fedéni 1:80) Slabé pozitivni Slabé pozitivni

ds-DNA Negativni X
ENA Negativni X

c3 0,699/1(0,83-2,25) 0,88¢/I

4 0,139/1(0,14-0,35) 0,199/!
IgM 0369/1(0,47-1,73) X
IgA 1449/ (091-1,7) X
IgG 10,209/1 (7,05-11,90) X
ASLO 334kU/I (0-200) X
Index CB/kreatinin v moci 9,45 mg/mmol (0-22,7) X
Index Albumin/kreatinin v moci 0,95 mg/mmol (0-2,7) X
Kultivace moci Negativni X

ASLO - antistreptolysin O, CB — celkovd bilkovina, INR — Mezindrodni normalizovany pomér, PT — protrombinovy

cas, X — hodnota bez progrese nebo nekontrolovdno
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v boku asociované s hematurii bylo v pfipa-
dé dalsi ataky doporuceno doplnit akutné
nativni vypocetni tomografii (CT) k vylouceni
litidzy. Zaroven byl pacient odeslan k vyset-
feni erytrocytl v zastinu na jiné pracovisté
k odliseni glomerularni a neglomerularni he-
maturie. V pribéhu nékolika mésicu se ataky
makrohematurie opakovaly nékolikrat, poka-
2dé s rychlym odeznénim stavu, bolesti mél
pacient pouze obcasné a velmi mirné, proto
rodice lékafe nenavstivili a ani neprobéhlo
vysetieni erytrocytl v zastinu (hematurie
se objevila vzdy v odpolednich hodinach,
pficemz laboratof vyzadovala ranni vzorek).
Dle vysledku genetického vysetfeni byla vy-
lou¢ena hereditarni nefropatie — Alportlv
syndrom. Rodi¢iim bylo opét doporuceno
provedeni UZ s doplerrovskym mapovanim.
Dalsi vysetieni jako cystoskopii a nativni CT
jsme neindikovali pro jejich invazivitu a ra-
dia¢ni zatéz. Na zdkladé UZ nalezu byla 7 mé-
sict od prvni ataky makroskopické hematurie
stanovena diagnéza syndromu louskacku
(obrazek ¢. 1). V dal$im pribéhu se intenzita
a frekvence atak makrohematurie u chlap-
ce spontanné zlepsila, laboratorni vysetieni
moci byly opakované bez nélezu hematurie
a proteinurie. Dal$i zobrazeni jsme u chlapce
neprovadéli, v pfipadé diagnostickych rozpa-
k& budeme indikovat magnetickou rezonanci
s angiografii (MRA).

Cilem této kazuistiky bylo prezentovat Cte-
nardm diagndzu, kterd je Casto pri diferencidlni
diagnostice abnormalnich mocovych nalezt
opomijend, pfitom spravna diagnéza muze
pacienty usetfit invazivnich vysetfeni. Syndrom
louskacku (,Nutcracker syndrome”) vznika pfi
utlaku LRV. U nejcastéjsiho predniho typu se
utlak rozviji kompresi mezi abdominalni aortou

a horni mezenterickou tepnou, u vzacnéjsiho
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