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CEL OPRACOWANIA
Niniejsze opracowanie zawiera zasady postepowania
urologicznego u dzieci z neurogenng dysfunkcjg dol-
nych drog moczowych (NDDDM), a jego celem jest
wyznaczenie standardéw opieki w tej grupie pacjentow.
Dokument ten stanowi konsensus wypracowany przez
grupe ekspertow PTUD i zawiera praktyczne wskazdwki
zarowno dla opiekundw, jak i szeroko pojetej grupy pro-
fesjonalistow zajmujacych sie problematykg NDDDM.
Integralng czescig tego opracowania sg zatgczniki,
w ktérych zawarto bardziej szczegotowe informacje.
Zalecenia powstaly w oparciu o migdzynarodowe
rekomendacje oraz dos$wiadczenia cztonkéw powotanej
grupy, uwzgledniajac specyfike lokalnych warunkow,
w jakich sprawowana jest opieka w réznych osrodkach.
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Neurogenna dysfunkcja dolnych drég moczowych
(NDDDM,) to wrodzone lub nabyte zaburzenia ich czyn-
nosci bedace skutkiem uszkodzenia uktadu nerwowego.
Najczestsza przyczynag u dzieci sg wady dysraficzne,
potocznie zwane rozszczepem kregostupa, wystepu-
jace na catym $wiecie z czestoscig 0,3-4,5 na 1000
urodzen. Czynnikiem ryzyka wystgpienia tych wad jest
niski poziom kwasu foliowego we krwi przysztej matki.
Ryzyko wzrasta réwniez w przypadku kolejnej cigzy
po urodzeniu dziecka z wadg dysraficzng. Obraz kli-
niczny dysfunkcji zalezy od stopnia uszkodzenia uktadu
nerwowedo, jego charakteru oraz lokalizacji. Ocenia
sie, ze nawet 25% wszystkich probleméw klinicznych
w zakresie urologii dzieciecej wynika z dysfunkcji dol-
nych drég moczowych. Nieleczona lub nieprawidtowo
leczona NDDDM w przebiegu wady dysraficzne]j prowa-
dzi do postepujacego uszkodzenia czynnosci nerek juz
w pierwszych 3 latach zycia u 58% pacjentow. Poste-
powanie z dzie¢mi dotknietymi NDDDM ulegto rady-
kalnej zmianie wraz z prowadzeniem do diagnostyki
urologicznej badan urodynamicznych oraz procedury
czystego przerywanego cewnikowania. Umozliwito
bowiem zrozumienie istoty schorzenia oraz sposobu jego
leczenia. Jednoczesnie rozpoczeto droge do opracowa-
nia optymalnych algorytméw postepowania uwzgled-
niajacych réwniez aspekt socjalny — trzymanie moczu.
Pomimo olbrzymiego postepu NDDDM nadal pozostaje
ogromnym wyzwaniem medycznym. Oakeshott i Hunt
podaja, iz jeszcze pod koniec XX wieku, do 30% dzieci
z tym schorzeniem umierato do 5. roku zycia, a kolejne
25% — do 40. roku zycia. Niemniej, ostatnie dane wska-
zUja, iz > 90% pacjentow osigga dorostosc.

Wady wrodzone:
przepuklina oponowo-rdzeniowa (myelomenigoco-
ele— MMC),
przepuklina oponowa,
ttuszczak okolicy ledzwiowo-krzyzowej,
zespol zakotwiczenia struny grzbietowe;j,
mdzgowe porazenie dzieciece,
brak kosci krzyzowej,
diastematomyelia,
wady rozwojowe dolnej czesci uktadu pokarmowego
(wrodzone zarosniecie odbytu i odbytnicy).

Schorzenia nabyte:

jatrogenne uszkodzenie uktadu nerwowego (cen-
tralnego lub obwodowego),
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polineuropatie (np. w przebiegu cukrzycy),
zapalenia, urazy, guzy mézgu lub rdzenia krego-
wego,

choroby demielinizacyjne wieku dzieciecego.

Przepuklinie oponowo-rdzeniowej moga towarzy-
szy¢ wady moézgu — zespdt Arnolda-Chiariego i inne
malformacje rozwojowe moézgowia, ktérych konse-
kwencjg jest wodogtowie.

Od wielu lat toczg sie prace nad stworzeniem klasy-
fikacji NDDDM, co pozwolitoby zaplanowac i przepro-
wadzi¢ wtasciwe postepowanie terapeutyczne. Jednak
z uwagi na ztozong etiopatogeneze wypracowanie jed-
nolitego schematu jest bardzo trudne.

Z punktu widzenia urologa najbardziej czytelny
i praktyczny jest podziat wedtug skutkéw czynnoscio-
wych w zakresie dolnych drég moczowych wynikajg-
cych z uszkodzenia ukladu nerwowego (niezaleznie od
przyczyny i wysokosci uszkodzenia).

Podziat ten (urodynamiczny) opiera sie wiec na oce-
nie czynnosci dwoch elementéw: wypieracza i uktadu
zwieraczowego. Nadczynnos¢ uktadu zwieraczowego
prowadzi do czynnosciowe]j przeszkody podpeche-
rzowej, ktéra w przypadku zaburzen neurogennych
okreslana jest dyssynergia wypieraczowo-zwieraczowg
(detrusor-sphincter dyssynergy — DSD).

Wsrod typow pecherza neurogennego w oparciu
o badanie urodynamiczne wyrézniamy:

wypieracz niedoczynny (o dobrej podatnosci) oraz
zwieracz nadczynny,

wypieracz nadczynny (i mato podatny) oraz zwie-
racz nadczynny,

wypieracz nadczynny (i mato podatny) oraz zwie-
racz niedoczynny,

wypieracz niedoczynny (o dobrej podatnosci) oraz
zwieracz niedoczynny.

Postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne oparte
jest na ww. podziale, jednak nalezy pamietac, iz typ
zaburzen moze ulec zmianie w trakcie zycia pacjenta,
zwiaszcza do 5. r.z., a nastepnie w okresie dojrzewa-
nia.

Wady i schorzenia prowadzace do NDDDM w popu-
lacji pediatrycznej wymieniono powyzej. Najczestsza
przyczyng NDDDM u dzieci jest przepuklina oponowo-
-rdzeniowa. Poza problemami urologicznymi, w tej
grupie pacjentéw mozna sie spodziewac:



probleméw ze strony centralnego i obwodowego
uktadu nerwowego (wodogtowie, zakotwiczenie
rdzenia i jego konsekwencje),

dysfunkcji narzadu ruchu,

zaburzen funkcji uktadu pokarmowego,
opdznienia rozwoju psychofizycznego.

Pacjenci beda wiec wymagali wielodyscyplinarnej
i skoordynowanej opieki medycznej ukierunkowane;j
na zminimalizowanie stopnia niepeinosprawnosci.

Jedna z konsekwencji przepukliny oponowo-rdzeniowej
jest neurogenna dysfunkgja jelita grubego, ktérej obja-
wami sg zaparcia i nietrzymanie stolca. Unerwienie auto-
nomiczne i somatyczne esicy i odbytnicy ma swoje osrodki
w czesci ledzwiowej i krzyzowej rdzenia kregowego, dla-
tego zaburzenia funkcji kanatu odbytu sg réwnie czeste jak
zaburzenia funkgji dolnych drég moczowych.

Systematyczne opréznianie jelita grubego poprawia
trzymanie stolca oraz ma wpltyw na funkcje pecherza,
co znaczaco podnosi jako$¢ zycia pacjentdw.

Rodzice pacjentéw leczonych z powodu przepukliny
oponowo-rdzeniowej czesto skupiajg sie na objawach
ze strony uktadu moczowego i nie wigzg ich z dysfunk-
cja odbytnicy. Zagadnienie jest bagatelizowane az do
momentuy, gdy staje sie problemem socjalnym. Dlatego
bardzo wazne jest uswiadomienie opiekunom zwigzku
miedzy (dys)funkcja jelita grubego a NDDDM, aby od
najwczesniejszego okresu zycia dziecka mogli kontro-
lowa¢ sytuacje.

W okresie noworodkowym powinno sie oceni¢ stan
odbytu i zwieracza zewnetrznego: ziejacy (,niedo-
czynny”), zamkniety (,nadczynny”), reagujacy lub nie
na draznienie (odruch dzwigaczowy).

Catoksztatt dziatan likwidujacych zaparcia i nietrzy-
mania stolca obejmuje:

adekwatne spozywanie ptynéw,

diete odpowiednig do wieku (urozmaicona, boga-
toresztkowa),

srodki na bazie makrogoli zmiekczajace stolec
(czopki i laktuloza nie sg skuteczne),

wlewy doodbytnicze wykonywane przez opiekunéw.

W okresie niemowlecym przy problemach z defekacjg
mozna prowokowa¢ oddanie stolca za pomoca miegkkiej
sondy doodbytniczej lub rozpocza¢ wlewy doodbytnicze.
Po 2. roku zycia, gdy dieta pacjenta jest zréznicowana, sto-
lec powinien by¢ oddawany minimum 4 razy w tygodniu.

Dzieci szkolne powinny by¢ wdrazane do samodzielno-
$ci, dlatego podobnie jak prowadzi sie nauke samodziel-
nego cewnikowania, nalezy uczy¢ oprézniania jelita gru-
bego. Alternatywg dla wlewoéw wstepujacych sg wlewy
zstepujace, przez przetoke katniczo-skoérna. Skutecznose
obu metod jest poréwnywalna, szczegolnie gdy do wlewu
przez odbyt uzywa sie odpowiednich systeméw irygacyj-
nych (np. Peristeen®). Niemniej jednak, wlew przez prze-
toke jest tatwiejszy do prawidlowego wykonania, szcze-
goélnie dla pacjentéw na wézkach, czesto z duzg masg
ciata. Procedura zwana MACE (Malone Antegrade Conti-
nence Enema) zostata wprowadzona w 1990 roku. Wszy-
cie wyrostka w katnice z wytworzeniem mechanizmu
przeciwodplywowego zabezpiecza przed wyplywem tre-
$ci katowej i uwalnianiem sie gazéw. Wytworzenie prze-
toki katniczo-skérnej mozna polaczy¢ z jednoczasowym
wytworzeniem szczelnej przetoki pecherzowo-skorne;.

Pacjenci z NDDDM wymagajg regularnych badan czyn-
nosci drog moczowych oraz nerek.

Termin ten obejmuje wszystkie testy, ktore dostar-
czajg informacji na temat czynnosci dolnych drég
moczowych. Badania urodynamiczne dzielimy na nie-
inwazyjne i inwazyjne.

Badania nieinwazyjne:

dzienniczek mikgji i defekacji,

uroflowmetria z zaleganiem moczu — bardzo
istotny element oceny czynnosci dolnych drég
moczowych DDM, ale w przypadku pacjentéw
z NDDDM z reguly niemozliwe do wykonania
(brak mikcji) lub ich interpretacja moze by¢ bar-
dzo trudna. Nalezy jednak pamietac, iz prawidtowo
zebrany wywiad jest podstawg stwierdzenia poten-
cjalnych zagrozen (np. pojawienie sie nietrzymania
moczu pomiedzy cewnikowaniem u pacjenta, ktory
byt ,suchy”, moze $wiadczy¢ o ,nowej” dysfunkcji
wypieracza lub zwieracza w przebiegu zakotwi-
czenia rdzenia).

Badania inwazyjne:
Czynnosciowa diagnostyka inwazyjna obejmuje
cystometrie, potocznie zwang badaniem urodyna-
micznym lub urodynamikg. Wedtug Scistej defini-
cji cystometria dotyczy jedynie fazy wypeiniania
pecherza, ale powyzsza terminologia jest ogolnie
przyjeta i stosowana zamiennie. Cystometrie wyko-
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nuje sie w regularnych odstepach czasowych oraz
zawsze, gdy jest podejrzenie pogorszenia funkcji
DDM i/lub planowane leczenie operacyjne.

U pacjentéw z poszerzeniem gornych drog moczo-
wych oraz nawracajacymi infekcjami z objawami
ogélnymi powinno sie wykona¢ badanie wideouro-
dynamiczne. W przypadku braku mozliwo$ci wyko-
nania takiego badania nalezy przed cystometrig
wykona¢ urethrocystografie mikcyjna.

Laboratoryjna

Okresowo nalezy ocenia¢ funkcje nerek (poziom
kreatyniny w surowicy, cystatyna w surowicy
u starszych dzieci i ewentualnie oznaczenie GFR).

Badania ogélne oraz posiew moczu wykonuje sie
wedtug ustalonego schematu lub doraznie w przy-
padku objawéw zakazenia uktadu moczowego.

U pacjentéw po zabiegach augmentacji pecherza
z wykorzystaniem fragmentu jelita nalezy dodatkowo
kontrolowa¢ i korygowac¢ zaburzenia metaboliczne.

Obrazowa
Ultrasonografia uktadu moczowego wykonywana
jest regularnie celem oceny anatomii nerek i drog
moczowych. W chwili obecnej w badaniu USG
mozna stwierdzi¢ zmiany pozapalne w postaci blizn.
Scyntygrafie dynamiczng lub statyczng wykonuje
sie w zaleznosci od wskazan.

W zatgczniku 1 przedstawiono wytyczne dotyczace
badan diagnostycznych.

Nadrzednym celem postepowania urologicznego jest
ochrona gérnych drég moczowych i nerek przed ich
uszkodzeniem wynikajacym z dysfunkcji pecherza oraz
mechanizmu zwieraczowego. Biorac pod uwage, iz nie-
leczona NDDDM moze w krotkim czasie i bardzo pod-
stepnie prowadzi¢ do wzrostu ci$nienia w gérnych dro-
gach moczowych, postepowanie musi mie¢ charakter
aktywny. Konieczne sg wiec wczesne wdrozenie czy-
stego przerywanego cewnikowania (CPC) oraz leczenia
farmakologicznego, a takze regularna kontrola czynno-
$ci DDM i modyfikacja postepowania w zaleznosci od
wynikéw badan. Bardzo waznym elementem jest zapo-
bieganie zakazeniom uktadu moczowego.

Celem drugorzednym, ale niemniej waznym, jest
zapewnienie odpowiedniej jako$ci zycia pacjentom
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w aspekcie trzymania moczu i stolca. Regularne cew-
nikowanie pecherza o adekwatnej pojemnosci pozwala
na uzyskanie kilkugodzinnych okreséw bez wycieku
moczu. W przypadku pacjentéw poruszajacych sie
na woézku alternatywne metody odprowadzenia moczu
(tzw. szczelne przetoki pecherzowo-skérne) moga
poprawi¢ ich samodzielno$¢.

Wszyscy pacjenci z NDDDM wymagaja statej i requ-
larnej opieki wielospecjalistycznej. W trakcie wizyty
urologicznej oceniane sg wszystkie elementy wdrozo-
nego postepowania. Przyktadowg karte kontroli stanowi
zalacznik nr 2.

Uroterapia to catos¢ dziatan (niefarmakologicznych
i niechirurgicznych) ukierunkowanych na poprawe
czynnosci dolnych drég moczowych.

Uroterapia standardowa obejmuje edukacje, zmiane
nieprawidtowych oraz utrwalanie prawidtowych nawy-
kéw zwigzanych ze spozywaniem ptynéw i oddawa-
niem moczu. Samodzielne oddawanie moczu u pacjen-
téw z przepukling oponowo-rdzeniows jest rzadkoscig
— alternatywe stanowi czyste przerywane cewnikowa-
nie. OpoZnienie leczenia lub nieprawidtowe postepowa-
nie jest olbrzymim zagrozeniem dla funkcji nerek. Stad
ogromne znaczenie odpowiedniej edukacji w zakresie
zapobiegania zakazeniom ukfadu moczowego oraz dys-
funkcjom pecherza i zwieraczy i ich leczenia. Dotyczy
to opiekunéw, samego pacjenta oraz personelu medycz-
nego sprawujgcego nad nimi bezposrednig opieka.

Szczegoty dotyczace techniki CPC znajdujg sie w zatacz-
niku nr 3.

Wstep

Czyste przerywane cewnikowanie jest elementem
uroterapii (tzw. interwencji dodatkowych). Nauka
CPC dotyczy zaréwno dziecka, jak i jego rodziny, jest
to proces dtugi, nierzadko wieloetapowy i wymagajacy
znacznego zaangazowania personelu pielegniarskiego
i lekarskiego. Przed rozpoczeciem nauki CPC nalezy
zdoby¢ zaufanie dziecka i jego opiekunéw. Akceptacja
i zrozumienie procesu pomagajg zniwelowac strach
i daja poczucie bezpieczenstwa. Nauke CPC rozpo-
czyna sie od doktadnego oméwienia przyczyn choroby,
czynnosci drog moczowych, korzysci z systematycz-
nego oprézniania pecherza oraz mozliwych powiktan.
Nauka samocewnikowania (SCPC) jest poprzedzona
poznaniem psychicznego i emocjonalnego rozwoju



dziecka oraz jego gotowosci do wykonywania CPC bez
pomocy. Cwiczenie techniki cewnikowania pod nad-
zorem oraz samodzielnie, kontrola i dokumentowanie
przeprowadzonych czynnosci stanowig ostatnie kroki
ku prawidtowemu opanowaniu procedury. Jednocze-
$nie nalezy oméwic rodzaj dostepnego sprzetu, jego
odpowiedni dobdr i mozliwo$ci pozyskania.

Czestosé cewnikowania

CPC wykonuje sie co 3—4 godz. z przerwg nocng ok.
8 godz. (czyli 5-6 razy na dobe). Czestos¢ CPC zalezy
od wieku dziecka i wielkosci pecherza. Niemowleta
powinno sie cewnikowac co 3 godz. w ciggu dnia,
a przerwa nocna powinna trwac 6-8 godz. CPC w tej
grupie mozna potgczy¢ z momentami karmienia.

Sprzet

Po uzyskaniu wniosku na cewniki na podstawie zaswiad-
czenia sprzet mozna naby¢ w aptekach i sklepach
medycznych. Cewniki podlegaja (czesciowej) refundacii.

Cewniki do CPC dostepne sg w réznych rodzajach,
rozmiarach (srednicy) i dtugosciach. Do CPC uzywa sie
cewnikéw jednorazowych (sterylnych).

Ich rozmiar i dtugos¢ zaleza od wieku i pici. Doboru
dokonuje personel medyczny wraz z pacjentem i opie-
kunem. Opracowano miedzynarodowe standardy wiel-
kosci cewnikéw stosowanych u dzieci.

Technika

Czyste przerywane cewnikowanie wykonywane przez
statego opiekuna lub samocewnikowanie nie wyma-
gaja uzywania rekawiczek ani srodkow dezynfekcyj-
nych. Personel medyczny cewnikuje zawsze w reka-
wiczkach (niesterylnych!).

UWAGI
CPC nalezy rozpocza¢ od razu po urodzeniu.
Czestos¢ CPC zalezy od wieku dziecka i wielko-
$ci pecherza.
CPC zmniejsza liczbe zakazen uktadu moczowego.
CPC ochrania gérne drogi moczowe i nerki przed
uszkodzeniem.
CPC poprawia jakos¢ zycia.

Wysokie cisnienie $rédpecherzowe zwigzane z nadczyn-
noscig wypieracza i/lub obnizong podatnoscig sciany
stanowi zagrozenie dla czynno$ci nerek. Farmakolo-
giczne obnizenie ci$nienia w pecherzu uzyskuje sie
poprzez dziatanie na receptory cholinergiczne/muskary-

nowe (blokowanie) lub beta3-adrenergiczne (pobudza-
nie). Nie wszystkie preparaty zarejestrowane sg do uzy-
cia u dzieci i nie ma jednego schematu ich stosowania.
Nalezy dazy¢ do uzyskania oczekiwanego efektu przy
minimalizacji ryzyka wystapienia objawdw ubocznych.
Zmiana dawkowania odbywa sie w oparciu o nieinwa-
zyjne (pomiar pojemnosci pecherza, obserwacja stop-
nia wycieku moczu, pomiar ci$nienia $rodpecherzowego
w warunkach domowych) oraz inwazyjne (cystometria)
metody skutecznosci leczenia.

Leki modulujgce czynno$¢ wypieracza

Oxybutynina (p.o.) w dawce 0,4 mg/kg/dobe. Lek
podaje sie w 3 dawkach. Farmakokinetyka leku
wskazuje, iz czas dziatania to 6-8 godzin. W wybra-
nych przypadkach warto rozwazy¢ podaz leku co
6 godzin. Istnigje mozliwos¢ podania leku bezposred-
nio do pecherza (taka forma nie wystepuje w Polsce).
Solifenacyna (p.o.) w dawce 0,1-0,4 mg/kg/dobe do
maksymalnie 10 mg/dobe. Zalecang dawke dobowg
nalezy podawac 1 raz/d. W zaleznosci od masy ciata,
dawka poczatkowa wynosi: 9-15 kg mc. 2 mg/d,
15-45 kg mc. 3 mg/d, 45-60 kg mc. 4 mg/d, > 60 kg
mc. 5 mg/d. Nastepnie dawke mozna zwiekszy¢ do
najmniejszej dawki skutecznej. Dawka maks.: 9-15 kg
mc. 4 mg/d, 15-30 kg mc. 5 mg/d, 30—45 kg mc.
6 mg/d, 45-60 kg mc. 8 mg/d, > 60 kg mc. 10 mg/d.
Mirabegron (33-mimetyk) nie jest zarejestrowany do
stosowania u dzieci. Stosowany u starszych pacjen-
téw po uzyskaniu odpowiedniej zgody w dawce
25-50 mg (1 raz na dobe).

Toksyna botulinowa typu A — Onabotulina typu
A (Botox®). Toksyna botulinowa nie jest zareje-
strowana w Polsce w ww. wskazaniach. Stosowana
u starszych pacjentéw po uzyskaniu odpowiedniej
zgody. Lek podawany jest bezposrednio do $ciany
pecherza w trakcie cystoskopii. Botox® podaje sie
w dawce 10 IU/kg do maksymalnej dawki 300 IU.
Podanie leku nalezy powtarza¢ co 6-9 miesiecy
w zaleznosci od efektu. Pecherz o obnizonej podat-
nosci i pojemnosci, bez nadaktywnosci prawdopo-
dobnie nie reaguje na toksyne botulinowa.

Leczenie odkazajace

Zapobieganie zakazaniom uktadu moczowego jest istot-
nym elementem postepowania urologicznego. Regu-
larne opréznianie jelit (oddawanie stolca), odpowiednia
podaz ptynéw oraz wiasciwe cewnikowanie mogg przy-
czyni¢ sie do zmniejszenia czestosci wystepowania zaka-
zen uktadu moczowego (ZUM). Nalezy jednak pamietac,
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iz u pacjentéw wykonujacych przerywane cewnikowanie
okresowo stwierdza sie bakteriurie, ktéra nie wymaga
leczenia, jesli nie towarzyszg jej objawy i/lub znamienna
leukocyturia. Z drugiej strony, pacjenci z NDDDM mogg
pozostawac dtugo bezobjawowi (z powodu zaburzen
czucia) pomimo toczgcej sie infekcji.

Nie ma jednoznacznych wytycznych dotyczacych
profilaktyki antybakteryjnej. Stosuje sie nitrofuranto-
ine, firazydyne, trimetoprim oraz trimetoprim/sulfa-
metoksazol jednorazowo na noc (1/3 dawki terapeu-
tycznej).

W leczeniu objawowych ZUM stosuje sie odpowied-
nie standardy w zaleznosci od wieku oraz stanu klinicz-
nego.

Proponowane schematy postepowania

terapeutycznego

Okres noworodkowy/niemowlecy:
Opgja 1 (rekomendowana przez zespot): leki anty-
muskarynowe (oxybutynina 3 x dziennie w nalez-
nej dawce) wdraza sie od razu po urodzeniu wraz
z rozpoczeciem CPC. Dodatkowo do rozwazenia
profilaktyka przeciwbakteryjna. Takie rozwigzanie
zabezpiecza wszystkich pacjentéw, réwniez w przy-
padku zmiany typu zaburzen w pierwszych miesig-
cach zycia w efekcie szoku rdzeniowego.
Opcja 2: CPC wdraza sie od razu po urodzeniu,
a leki antymuskarynowe w zalezno$ci od wyniku
pierwszego badania urodynamicznego. Nalezy
zaznaczy¢, iz w tym przypadku pacjent moze przez
kilka miesiecy by¢ narazony na dziatanie wysokiego
ci$nienia srédpecherzowego.

Po zakoniczeniu okresu niemowlecego: leczenie ustala
sie na podstawie wynikéw badan urodynamicznych
w zaleznosci do typu NDDDN (punkt 1a strona 3) oraz
przebiegu klinicznego:

Typ 1 — wymaga tylko zastosowania CPC i moni-
torowania.

Typ 2 —wymaga CPC i lekéw antymuskarynowych/
beta-mimetycznych/innych metod inwazyjnych
obnizenia ci$nienia.

Typ 3 — leki antymuskarynowe/beta-mimetyczne/
inne metody inwazyjne obnizenia cisnienia i CPC
(wprowadzenie CPC jest warunkiem bezwzglednym
przed zabiegiem zwiekszenia oporu cewkowego).
Typ 4 — nie powoduje uszkodzenia gérnych drég
moczowych (o ile nie zmieni sie typ uszkodzenia
w trakcie obserwacji), poniewaz charakteryzuje
sig statym wyciekiem moczu. Wymaga natomiast
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w pdzniejszym okresie podjecia dziatan w celu osig-
gniecia trzymania moczu (moment zabiegu ustala
sie indywidualnie z dzieckiem i opiekunami).

Pomimo braku dowodéw opartych na wiarygodnych
badaniach klinicznych, u pacjentéw bez poprawy czyn-
nosci pecherza przy zastosowaniu monoterapii dopusz-
cza sie politerapie:

2 leki antymuskarynowe (oxybutynina + solifen-
cyna),

1 lek antymuskarynowy i mirabegron,

2 leki antymuskarynowe + mirabegron,

toksyna botulinowa (i w razie koniecznosci dodat-
kowo lek antymuskarynowy).

Zgode pacjenta i opiekunéw na takie postepowanie
nalezy odnotowa¢ w dokumentacji medycznej.

Szczegoty dotyczace stosowanych procedur znajdujg
sie w zatgczniku nr 4.
Utrzymywanie w standardzie leczenia NDDDM
u dzieci i mtodziezy wczesnego rozpoznania i rozpocze-
cia odpowiedniego postepowania zachowawczego nasta-
wionego na zabezpieczenie gérnych drég moczowych
przed uszkodzeniem w potaczeniu ze zmiang wysoko-
ci$nieniowego pecherza na niskocisnieniowy zbiornik
o odpowiedniej pojemnosci umozliwia zachowanie pra-
widtowej czynnos$ci nerek przez mozliwie dtugi okres
zycia. Czasami jednak nawet prawidlowo prowadzone
leczenie zachowawcze nie zabezpiecza przed rozwojem
mato podatnego lub nadczynnego wypieracza oraz nad-
czynnego zwieracza.
Do leczenia chirurgicznego kwalifikujemy pacjentéw

z NDDDM, u ktérych mimo wykorzystania wszystkich
mozliwosci leczenia zachowawczego/farmakologicznego
nie uzyskano:

obnizenia ci$nienia wypieracza,

zwiekszenia pojemnosci pecherza,

zmniejszenia niekorzystnych zmian (poszerzenia)

w gornych drogach moczowych,

,trzymania” moczu,

poprawy oprézniania jelit (zaparcia/nietrzymanie

stolca).

Leczenie chirurgiczne obejmuje réwniez operacje
majace na celu usamodzielnienie pacjenta lub utatwie-
nie opiekunowi jego pielegnacji. Ponadto leczenie chi-
rurgiczne moze by¢ etapem przygotowania pecherza
do transplantacji nerki.



Wybér metody leczenia chirurgicznego jest zalezny
od stanu gornych drog moczowych, pojemnosci peche-
rza, wysokosci ci$nienia wypieracza, stopnia znieksztat-
cen kostnych, rozlegtosci jatrogennego uszkodzenia
cewki, a takze rozwoju intelektualnego dziecka i opie-
kuna, co warunkuje odpowiednig wspoiprace.

Czasowe nieszczelne odprowadzenie moczu

Przetoka pecherzowo-skérna (vesicostomia sp. Block-
soma) to prosty i szybki sposéb obnizenia wysokiego
ci$nienia wypieracza u noworodkéw, niemowlat
i matych dzieci. Wskazania sg jednak bardzo ogra-
niczone. Vesicostomie stosuje sie przy braku wspot-
pracy ze strony rodzicéw, odmowie wdrozenia CPC,
niemoznosci wprowadzenia cewnika z powodow
anatomicznych i obecnosci masywnych odptywow
pecherzowo-moczowodowych, wodonercza z moczo-
wodem olbrzymim oraz nawracajacych ciezkich zaka-
zen uktadu moczowego. W niektorych przypadkach
to odprowadzenie moczu staje sie odprowadzeniem
statym u dzieci nawet starszych ze znacznym uszko-
dzeniem rozwoju psychoruchowego i lezacych.

Stale nieszczelne odprowadzenie moczu

Przetoki niezapewniajgce trzymania moczu to prze-
toki, w ktéorych odprowadzenie moczu z moczowo-
déw nastepuje przez izolowany fragment jelita cien-
kiego lub grubego badz polaczenia dréog moczowych
ze skoéra (uretero lub pyelotransversocutaneostomia).
Ten rodzaj odprowadzenia moczu moze by¢ rozwa-
zany u pacjentéw z wysokim ci$nieniem wypiera-
cza i nadczynnym zwieraczem, ktérzy nie sg zdolni
do wykonywania cewnikowania lub sg niechetni do
podjecia i prowadzenia samocewnikowania badz
u pacjentoéw, u ktorych wskutek poprzedniego lecze-
nia operacyjnego doszto do uszkodzenia moczowo-
déw.

Augmentacja (powiekszenie) pecherza

Augmentacja pecherza znajduje zastosowanie u pacjen-
téw z pecherzem neurogennym, ktérzy nie uzyskali
przy zastosowaniu metody farmakologicznej obnizenia
ci$nienia wypieracza, powiekszenia pojemnosci peche-
rza, socjalnie akceptowalnego trzymania moczu.

Do chirurgicznego powiekszenia pecherza wykorzy-
stuje sie rézne fragmenty przewodu pokarmowego lub
moczowod. W wybranych przypadkach mozna zastoso-
wac metode bezwstawkowgq (autoaugmentacja/detru-
sorektomia). Przed wykonaniem augmentacji nalezy
rozwazy¢ zastosowanie toksyny botulinowej. Kazda

z wstawek jelitowych uzywanych do enterocystopla-
styki ma swoje wady i zalety. Pacjenci z pecherzem
neurogennym po leczeniu chirurgicznym z zastosowa-
niem enterocystoplastyki wymagajg dtugotrwatej kon-
troli z regularnie wykonywang cystologia i cystoskopia,
po 5-10 latach od augmentacji.

Autoaugmentacja pecherza moze by¢ z powodze-
niem zastosowana w Scisle wyselekcjonowanych
przypadkach, ze wzgledu na stosunkowo niewielkie
powiekszenie pojemnosci pecherza. Pacjent kwalifi-
kowany do tej metody powinien posiadac relatywnie
duzg pojemnos¢ pecherza stanowiaca 75-80% ocze-
kiwanej objetosci.

Leczenie niewydolnosci ukladu zwieraczowego
Ostabiony lub niewydolny uktad zwieraczowy u pacjen-
téw z neurogenng dysfunkcjg pecherzowo-cewkowsg
jest niekomfortowg sytuacjg prowadzacg do powaz-
nych probleméw socjalnych z powodu nietrzymania
moczu, natomiast wyjatkowo bezpieczng dla gérnych
drég moczowych. W zwigzku z nietrzymaniem moczu
i brakiem leczenia farmakologicznego zwiekszajacego
napiecie i opor szyi pecherza leczenie chirurgiczne sta-
nowi wyzwanie dla dzieciecych urologéw.
Istnieje kilka metod zwigkszania oporu szyi peche-

rza i/lub cewki:

podsluzéwkowe ostrzykniecie okolicy szyi pecherza

(buking agent injection),

podwieszenie szyi pecherza (materiat autologiczny

lub sztuczny),

zastosowanie sztucznego zwieracza,

plastyka szyi pecherza,

zamkniecie szyi pecherza z jednoczasowym wyto-

nieniem przetoki pecherzowo-skérnej.

Zaréwno zachowawcze, jak i chirurgiczne leczenie
niewydolnosci uktadu zwieraczowego powinno by¢
dostosowywane do indywidualnego przypadku.

Neuromodulacja

Wewnatrzpecherzowa stymulacja, stymulacja nerwu
krzyzowego i przezskérna neuromodulacja sg nadal
metodg eksperymentalng u dzieci z pecherzem neu-
rogennym i nie moga by¢ rekomendowane dla popu-
lacji pediatrycznej.

Szczelne przetoki moczowe do cewnikowania
pecherza

Wytworzenie szczelnej przetoki moczowej u pacjenta
z przepukling oponowo-rdzeniowg pozwala osiggna¢
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samodzielno$¢ i niezaleznos¢ od otoczenia. Wska-
zaniem do ich wykonania sg trudnosci prowadze-
nia CPC drogg naturalng przez cewke wskutek znie-
ksztatcen kostnych, paraplegii, przykurczéw, zwezenia
cewki jatrogennego lub urazowego oraz otyle osoby
na wozku lub z ograniczong sprawnoscia rak.

Materiatem uzywanym do wytworzenia szczelnej
przetoki moczowej moze by¢ wyrostek robaczkowy,
uszyputowany fragment jelita cienkiego lub grubego
oraz plat pecherzowy (,szczelna vesicostomia”). Pozo-
staly po usunieciu nerki kikut moczowodu réwniez
moze zostac uzyty do wytworzenia przetoki do cew-
nikowania pecherza.

Najczesciej wystepujacymi powikianiami sg zweze-
nia ujscia przetoki oraz urazy mogace powsta¢ wsku-
tek np. niestosowania zelu przy cewnikowaniu. Spora-
dycznie zdarzajg sie takze perforacje przetoki podczas
nieudanej proby cewnikowania przepeinionego zbior-
nika/pecherza.

Podsumowanie
Dzieci i miodziez, u ktérych do rekonstrukcji pecherza
uzyto wstawek jelitowych, nalezy doktadnie i regular-
nie bada¢, oceniajgc:
czynnos$¢ nerek,
gospodarke kwasowo-zasadowg, poziom witaminy
B,,. a w dalszym okresie rowniez gospodarke wap-
niowgq z powodu zagrozenia osteoporoza,
drogi moczowe w kierunku kamicy pecherza/zbior-
nika w przypadku podejrzenia niewyptukiwania
$luzu/nawracajacych zakazen.

Ze wzgledu na wzrost ryzyka wtérnego nowotworzenia
u pacjentéw z augmentacjg pecherza wstawka jelitowa,
po uptywie 10-15 lat powinno sie rozwazy¢ cystoskopie
powtarzang cyklicznie przynajmniej 1 raz w roku. Kazdy
pacjent przed augmentacjg pecherza z uzyciem wstawki
jelitowej powinien by¢ poinformowany o ryzyku pojawie-
nia sie nowotworu. Ryzyko nowotworzenia jest jednak
nizsze niz dotychczas uwazano.

Zastosowanie wstawek jelitowych w leczeniu neuro-
gennej dysfunkcji pecherza powinno by¢ ograniczone
tylko do pacjentéw opornych na leczenie zachowaw-
cze nadczynno$ci wypieracza, zmniejszonej podatno-
$ci, matej pojemnosci pecherza, u ktorych dochodzi do
uszkodzenia gornych drog moczowych i nietrzymania
moczu.

U pacjentéw z nietrzymaniem moczu spowodowa-
nym niewydolnoscig zwieraczy powinno sie wdrozy¢
procedury zwiekszajace opdr cewkowy. Z obawy przed
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rozwojem wysokiego ci$nienia wypieracza poopera-
cyjnie pacjenci powinni by¢ pod $cista kontrolg uro-
logiczng z wdrozeniem od razu odpowiedniego lecze-
nia farmakologicznego lub w skrajnych przypadkach
zastosowania enterocystoplastyki. Procedury zwiegk-
szajace opdr cewkowy powinny by¢ stosowane dopiero
po zakonczeniu okresu dojrzewania.

Wytworzenie szczelnej przetoki moczowej do oproz-
niania pecherza jest wykonywane tylko u pacjentéw
niezdolnych do cewnikowania przez cewke.

Przepuklina oponowo-rdzeniowa jest wada, ktérej kon-
sekwencje wymagajaq opieki interdyscyplinarnej trwa-
jacej z ré6znym nasileniem przez cate zycie.

Po operacji zamkniecia przepukliny oponowo-rdze-
niowej, przeprowadzanej w zaleznosci od o$rodka
przez chirurga dzieciecego lub neurochirurga, dalsze
leczenie powinno by¢ prowadzone w ramach zespotu
wielodyscyplinarnego. Zespot powinien wytonic¢ koor-
dynatora (medycznego oraz ds. organizacyjnych).
W sktad zespotu powinni wchodzi¢:

pediatra lub specjalista rehabilitacji,

urolog dzieciecy,
pielegniarka/fizjoterapeuta/uroterapeuta — nauka
cewnikowania, nauka ptukania jelita grubego,
w optymalnej sytuacji opieka cato$ciowa nad
pacjentem — ,0soba pierwszego kontaktu”,
neurolog i/lub neurochirurg — ocena wyjsciowa
w okresie niemowlecym, nastepnie kontrole
wedtug schematu i doraznie,

ortopeda w zalezno$ci od stopnia deformacji kre-
gostupa i konczyn dolnych — ocena wyjsciowa
w okresie niemowlecym, nastepnie kontrole
wedtug schematu i doraznie,

fizjoterapeuta,

psycholog w zalezno$ci od potrzeb.

Powinno sie dazy¢ do stworzenia sieci skoordynowanej
opieki dla pacjentéw z NDDDM. Trzonem takiej sieci
powinny by¢ centra referencyjne $cisle wspdtpracujace
z osrodkami potozonymi blisko miejsca zamieszkania.

Centra referencyjne powinny funkcjonowac
w osrodkach posiadajacych dostep do wyzej wymie-
nionych spegcjalistow (zespotéw wielodyscyplinarnych)
oraz wyposazonych w pracownie badat urodynamicz-
nych. W osrodkach tych powinno sie przeprowadzac



diagnostyke i ustala¢ plan postepowania. Dorazna
opieka nad pacjentem powinna by¢ zapewniona przez
lekarza rodzinnego/pediatre w miejscu zamieszkania
dziecka.

Przejscie pacjentéw z osrodkéw medycyny pediatrycz-
nej do o$rodkéw ,, medycyny dorostych” powinno opie-
rac sie na $cistym kontakcie osrodkéw leczacych, pet-
nej $wiadomosci pacjentéw dotyczacej ich problemdw
i ewentualnych oczekiwan od lekarzy innych specjal-
nos¢ (np. seksuologa). Przygotowanie , tranzycji” jest
procesem dtugotrwatym, ktéry powinien by¢ koordyno-
wany przez zesp6! wielodyscyplinarny w $cistej wspot-
pracy z pacjentem oraz opiekunem. Do pracy zespotu,
w zalezno$ci od wieku i stopnia rozwoju chorego, powi-
nien zosta¢ wigczony koordynator przejmujacy opieke
nad peinoletnim podopiecznym. Petna informacja doty-
czaca przebiegu leczenia w okresie dzieciecym jest pod-
stawg wtasciwego przekazania opieki.

W szczegolnych sytuacjach istnieje mozliwo$¢ prowa-
dzenia pacjentéw po 18. roku zycia w osrodku pedia-
trycznym.

Organizacje pacjentéw odgrywajq olbrzymia role w inte-
gracji srodowiska, organizowaniu edukagcji i wymiany
do$wiadczen, zwtaszcza w przypadku choréb rzad-
kich. Personel medyczny réznego szczebla moze dodat-
kowo wspomagac te grupy w podejmowanych dziata-
niach dotyczacych réznych aspektéw zycia. W przypadku
pacjentow z przepukling oponowo-rdzeniowg bardzo
wazna jest mozliwo$¢ pelnej integracji w spoteczenstwie.
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Nr dokumentacji MEAYCZIE]: ...........cooiuiiiiiiiii ettt ettt ettt e ettt e et e e e e eattee e sbeeeeebeeesnneeeeanbeaeannes

ZUM: tak/nie (z goraczka/bez goraczki)
Badanie 0gOINe IMOCZUL ............oooiuiiiiiiiiee ettt ettt e ettt e e ettt e e e tbee e ettt e e e esaeeeenbeeeetbeeeanseeeanbeaeannes

POSIEW INOCZU: ........oooviiiiiiiiiiiiiieee e

POz PIYIIOWN: ...ttt ettt e ettt e et e e e tb et e ettt e e e ente e e e nbeeeetaeeeanbreeanbeaeennae

CPC:
samodzielne/rodzice/pielegniarka szkolna,
rozmiar cewnika ............c.c.cceens,
cewka/przetoka,

pierwsze cewnikowanie — godzina :.............., ostatnie cewnikowanie — ............... godzina
nietrzymanie moczu: pomiedzy cewnikowaniami: nie/po 1 godzinie/2 godzinach/przy petnym pecherzu
nietrzymanie moczu w nocy: tak/nie

Badanie fizykalne: ... et e e e e et e e ae e e anaea e

ZAlECEIUA: .........oovveiiiiiiiiiiiiee e
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ZAYACZNIK 3

Czyste przerywane cewnikowanie (CPC) jest elemen-
tem uroterapii (tzw. interwencji dodatkowych). Nauka
CPC dotyczy zaréwno dziecka, jak i jego rodziny, jest
to proces dtugi, nierzadko wieloetapowy i wymagajacy
znacznego zaangazowania personelu pielegniarskiego
i lekarskiego. Przed rozpoczeciem nauki CPC nalezy
zdoby¢ zaufanie dziecka i jego opiekunéw. Akceptacja
i zrozumienie procesu pomagaja zniwelowac strach
i dajq poczucie bezpieczenstwa. Wsparcie, cierpliwosc¢
oraz poszanowanie intymnosci sg bardzo istotne. Roz-
mowa z dzieckiem i rodzicami (opiekunami prawnymi)
na temat koniecznosci prowadzenia CPC oraz ocena
mozliwo$ci manualnych pacjenta i jego (opiekuna) sg
poczatkiem procesu edukacyjnego. Nauke CPC rozpo-
czyna sie od doktadnego oméwienia przyczyn choroby,
czynnosci drog moczowych, korzysci z systematycz-
nego oprézniania pecherza oraz mozliwych powiktan.

Nauka samocewnikowania (SCPC) jest poprzedzona
poznaniem psychicznego i emocjonalnego rozwaoju
dziecka oraz jego gotowosci do wykonywania CPC bez
pomocy. Moment rozpoczecia SCPC jest bardzo indywi-
dualny. Powinno sie rozwazy¢ SCPC u dziecka przed roz-
poczeciem nauki w szkole (5.—6. rok zycia). Kolejny etap
to szczegotowe przedstawienie techniki cewnikowania,
do ktérego wykorzystuje sie modele ¢wiczeniowe, bro-
szury oraz inne materialy edukacyjne. Cwiczenie tech-
niki cewnikowania pod nadzorem oraz samodzielnie,
kontrola i dokumentowanie przeprowadzonych czyn-
nosci stanowig ostatnie kroki ku prawidtowemu opano-
waniu procedury. Jednoczesnie nalezy oméwic¢ rodzaj
dostepnego sprzetu, jego odpowiedni dobér i mozliwo-
$ci pozyskania.

CPCwykonuje sie co 3—4 godz. z przerwg nocng ok. 8 godz.
(czyli 5-6 razy na dobe). Niemowleta powinno sie
cewnikowac co 3 godz. w ciggu dnia, a przerwa nocna
powinna trwa¢ 6-8 godz. CPC w tej grupie mozna
potaczy¢ z momentami karmienia.

Po uzyskaniu wniosku na cewniki na podstawie
zaswiadczenia sprzet mozna naby¢ w aptekach i skle-
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pach medycznych. Cewniki podlegaja (czesciowej)
refundacji.

Cewniki do CPC dostepne sg w réznych rodzajach,
rozmiarach ($rednicy) i dtugosciach. Do CPC uzywa sig
cewnikéw jednorazowych (sterylnych).

Typowy cewnik ma zaokraglony koniec i boczny otwér
(typ Nelaton). Istniejg tez cewniki z koncem lekko zgie-
tym (Tiemann) oraz cewniki z elastycznym zakoncze-
niem. Podstawowy cewnik ma suchg powierzchnie
i wymaga stosowania zelu celem zminimalizowania
uszkodzenia cewki. Dostepne sg takze cewniki fabrycz-
nie powlekane hydrofilng warstwa, ktéra zapewnia gtad-
kie wprowadzenie do pecherza, oraz cewniki z powloka,
ktora ulega aktywowaniu przed uzyciem pod wplywem
wody.

Wszystkie cewniki posiadaja miedzynarodowy barwny
kod nasadek, odpowiadajgcy rozmiarowi cewnika.
Rozmiary te podawane sg w numeracji Charrier (Ch).

Pediatryczne cewniki majg dtugos¢ 20-25 cm, cewniki
dla kobiet to 15-18 c¢m, a dla mezczyzn 40 cm.

Rozmiar i dlugos¢ zaleza od wieku i pici. Doboru doko-
nuje personel medyczny wraz z pacjentem i opiekunem.
Opracowano miedzynarodowe standardy wielkosci cew-
nikéw stosowanych u dzieci (tab. 1).

Rozmiar cewnika w zaleznosci od wieku w populacji pe-
diatrycznej

WIEK ROZMIAR

0-1rok Ch 6-8
1-8 lat Ch 8-10
8-12 lat Ch10-12

12 lat lub wiecej Ch12-16

Czyste przerywane cewnikowanie wykonywane przez
statego opiekuna lub samocewnikowanie nie wyma-



gaja uzywania rekawiczek ani srodkow dezynfekcyj-
nych. Personel medyczny cewnikuje zawsze w reka-
wiczkach (niesterylnych!).
Kolejne etapy CPC:
Umyj rece (woda, woda z mydiem, chusteczki
nawilzone).
Przygotuj potrzebny sprzet.
Umyj rece.
Zdejmij bielizne i przyjmij wygodna pozycje.
Umyj okolice cewki moczowej (woda, woda
z mydlem, chusteczki nawilzone); dziewczynki
— od przodu do tytu, chtopcy — odprowadzic¢
napletek.
Rozchyl wargi sromowe lub odprowadz napletek.
Wyjmij cewnik z opakowania (oraz zel, jesli jest
potrzebny).
Wprowadz cewnik do cewki (jesli stwierdzasz
opoér podczas wprowadzania cewnika do cewki,
zmien pozycje, zakastaj).
Po uzyskaniu moczu podepchnij ok. 1-2 cm.

ZALACZNIK 4

Do leczenia chirurgicznego kwalifikujemy pacjentow
z NDDDM, u ktérych mimo wykorzystania wszystkich
mozliwosci leczenia zachowawczego/farmakologicz-
nego nie uzyskano:

obnizenia ci$nienia wypieracza,

zwiekszenia pojemnosci pecherza,

zmniejszenia niekorzystnych zmian (poszerzenia)

w gornych drogach moczowych,

LIrzymania” moczu,

poprawy oproézniania jelit (zaparcia/nietrzymanie

stolca).

Leczenie chirurgiczne obejmuje réwniez operacje
majace na celu usamodzielnienie pacjenta lub utatwie-
nie opiekunowi jego pielegnacji. Ponadto leczenie chi-
rurgiczne moze by¢ etapem przygotowania pecherza
do transplantacji nerki.

Wybdr metody leczenia chirurgicznego jest zalezny
od stanu gérnych drég moczowych, pojemnosci peche-
rza, wysokosci ci$nienia wypieracza, stopnia znie-

Poczekaj, az mocz przestanie wyciekac i stop-
niowo wysun cewnik.

Posprzataj zuzyty materiat.

Umyj rece.

Powiktania wystepujg stosunkowo rzadko i sg tatwe do
rozwigzania. Do najczestszych powiktan CPC zaliczamy:
ryzyko wprowadzenia bakterii do pecherza moczowego
(mogace prowadzi¢ do zapalenia pecherza, zapalenia
najadrza) oraz urazy cewki (zwezenia cewki jako odlegte
nastepstwo). Jesli stwierdzamy uraz cewki (objawiajacy
sie krwawieniem), to nalezy pozostawi¢ cewnik w peche-
rzu oraz skonsultowac sie z personelem medycznym.

CPC nalezy rozpocza¢ od razu po urodzeniu.
Czestos¢ CPC zalezy od wieku dziecka i wielkosci
pecherza (czesciej u matych dzieci).

CPC zmniejsza liczbe zakazen uktadu moczowego.

ksztatcen kostnych, rozlegtosci jatrogennego uszko-
dzenia cewki, a takze rozwoju intelektualnego dziecka
i opiekuna, co warunkuje odpowiednig wspdtprace.

Przetoka pecherzowo-skérna (vesicostomia sp. Block-
soma) to prosty i szybki sposéb obnizenia wyso-
kiego cisnienia wypieracza u noworodkéw, niemowlat
i matych dzieci. Wskazania sg jednak bardzo ogra-
niczone. Vesicostomie stosuje sie przy braku wspot-
pracy ze strony rodzicow, odmowie wdrozenia CPC,
niemoznosci wprowadzenia cewnika z powoddéw
anatomicznych i obecnosci masywnych odptywow
pecherzowo-moczowodowych, wodonercza z moczo-
wodem olbrzymim oraz nawracajacych ciezkich zaka-
zen ukladu moczowego. W niektérych przypadkach
to odprowadzenie moczu staje sie odprowadzeniem
statym u dzieci nawet starszych ze znacznym uszko-
dzeniem rozwoju psychoruchowego i lezacych.
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Powiktania to: wynicowywanie sie btony $luzo-
wej pecherza przez otwor przetoki, zwezenie prze-
toki, niekiedy powstawanie ztogéw w pecherzu oraz
stan zapalny skory wokot przetoki. Sg one stosunkowo
tatwo rozwigzywalne.

Wskazania do wytworzenia zastepczego pecherza jeli-
towego u dzieci i miodziezy z pecherzem neurogen-
nym po zamknieciu przepukliny oponowo-rdzeniowej
sg niezwykle rzadkie, ale mogg by¢ konieczne u niekto-
rych dorostych z powodu utraty pecherza zwigzanego
Z wtérnym procesem nowotworowym lub z powodu
powikian wczesniejszego leczenia chirurgicznego.

Przetoki niezapewniajace trzymania moczu to prze-
toki, w ktérych odprowadzenie moczu z moczowoddw
nastepuje przez izolowany fragment jelita cienkiego
(ureteroileocutaneostomia sposobem Brickera 1950)
lub grubego (ureterosigmoidocutaneostomia sposo-
bem Mogga 1967), a takze drég moczowych (uretero
lub pyelotransversocutaneostomia sposobem Mora-
lesa 1975). Ten rodzaj odprowadzenia moczu powi-
nien by¢ rozwazany u pacjentow z wysokim cisnie-
niem wypieracza i nadczynnym zwieraczem, ktorzy
nie sg zdolni do wykonywania cewnikowania lub sg
niechetni do podjecia i prowadzenia samocewnikowa-
nia badz u pacjentéw, u ktérych wskutek poprzedniego
leczenia operacyjnego doszto do uszkodzenia moczo-
woddéw. Odprowadzenie moczu wykorzystujace jelito
grube wykazuje mniejsza liczbe powiktan w poréwna-
niu z metoda Brickera u dzieci i mtodziezy.

Jedng z mniej inwazyjnych metod chirurgicznych
u pacjentow opornych na leczenie farmakologiczne jest
podanie w migsien wypieracza toksyny botulinowe;j.
Jest to nastepny, po farmakoterapii, krok w uzyskaniu
niskoci$nieniowego i o odpowiedniej objetosci peche-
rza. Onabotulinum toxin A (10 IU/kg do maksymalnie
300 IU wstrzykiwane w 20-30 réoznych miejscach
wypieracza) wydaje sie najbardziej skuteczna w nad-
czynnosci wypieracza, podczas gdy mato podatny
pecherz o niskiej pojemnosci z reguty nie odpowiada
na ten rodzaj leczenia. Ogranicza to zastosowanie
metody tylko do przypadkéw z nadczynnoscig wypie-
racza.

Wada metody jest krotki czas utrzymywania sie
korzystnych zmian wypieracza, co wymaga powtarza-
nia zabiegu w znieczuleniu ogélnym i nie jest metodg
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w pelni akceptowalng przez rodzicéw i samych pacjen-
tow, ktorzy sg wielokrotnie operowani ortopedycznie
i neurochirurgicznie.

Do chirurgicznego powiekszenia pecherza wykorzy-
stuje sie rézne fragmenty przewodu pokarmowego lub
moczowdd. W wybranych przypadkach mozna zastoso-
wac¢ metode bezwstawkows (autoaugmentacja/detru-
sorektomia).

Kazda z wstawek jelitowych uzywanych do entero-
cystoplastyki ma swoje wady i zalety.

W tej metodzie wykorzystuje sie 15-25 cm detu-
bularyzowanego jelita cienkiego (najczesciej kretego)
oraz grubego (najczesciej esicy) zeszywanego w ksztat-
cie litery ,U” lub ,W” w celu dezorganizacji czynnosci
perystaltycznej tworzonego plata jelitowego. Zalety
wstawki z jelita cienkiego obejmuja jej bardzo dobrg
podatno$¢ i zwigzang z tym rozciggliwosé, co umoz-
liwia uzyskiwanie mniejszego cisnienia i wigkszej
pojemnosci w krétszym czasie w augmentowanym
pecherzu. Wadg jest duza odlegto$¢ od pecherza, co
ma znaczenie u pacjentéw po operacji przepukliny
oponowo-rdzeniowej z duzymi znieksztatceniami kost-
nymi, oraz zachowanie funkcji absorpcyjnej i wydziel-
niczej typowej dla jelita pomimo jego przemieszcze-
nia do pecherza. Powoduje to po diuzszym czasie
powstanie powaznych powiktan, takich jak zaburzenia
gospodarki kwasowo-zasadowej z rozwojem kwasicy
hyperchloremicznej i zwigzang z nig demineralizacjg
kosci, niedobér witaminy B, ,, utratg kwasow zétcio-
wych (biegunka). Wstawka z jelita grubego (esicy) jest
potozona w poblizu pecherza, ma wigksza srednice,
dzieki czemu uzyskuje sie ptat o wiekszej powierzchni.
Wstawka jest mniej rozciagliwa i tatwiej ulega perfora-
cji (6-13% operowanych) przy przepetnieniu augmen-
towanego pecherza moczem. Podobnie jak wstawka
z jelita cienkiego, powoduje powstanie zaburzen
gospodarki kwasowo-zasadowej. Wadg obu wstawek
jest produkgja $luzu, przy czym wstawka z jelita gru-
bego produkuje go wiecej, co moze spowodowac nie-
drozno$¢ cewnika podczas cewnikowania z powodu
zatkania go sluzem i niepeine opréznienie pecherza.
Wydzielany sluz powinien by¢ systematycznie wyptu-
kiwany solg fizjologiczna, co zabezpieczy przed for-
mowaniem sie ztogéw (15%) w pecherzu lub szczel-
nym zbiorniku. U 0,6% pacjentéw po zastosowaniu
enterocystoplastyki dochodzi do rozwoju nowotworu
W augmentowanym pecherzu.



Wstawka pobrana z zotgdka wskutek sekrecji kwasu
solnego powoduje rozwoj zaburzen okreslanych mia-
nem hematuria-dysuria Syndrome oraz zasadowicy.
Czestos¢ pojawiania sie nowotworzenia po 13-14
latach po gastrocystoplastyce zostata oceniona na 3%.

Pacjenci z pecherzem neurogennym po leczeniu
chirurgicznym z zastosowaniem enterocystoplastyki
wymagajg diugotrwatej kontroli z regularnie wyko-
nywang cystologig i cystoskopia, po 5-10 latach
po augmentacji.

Uzycie moczowodu wtasnego jako wstawki
jest ograniczone do pacjentdéw z poszerzonymi
moczowodami (przeszkodowymi lub refluksu-
jacymi) oraz ze znacznym uszkodzeniem jed-
nej z nerek, z jej afunkcja lub hypofunkcjg (<
10%). Metoda zostata wprowadzona w 1993 roku
i po usunieciu nerki do konstrukgcji ptata zbudowanego
z moczowodu jest wykorzystywany moczowdd wraz
z poszerzong miedniczka. Do gtéwnych zalet wstawki
z moczowodu wtasnego nalezg zewnatrzotrzewnowy
dostep, unikniecie wszystkich wczesnych i péznych
powikian zawigzanych z resekcjg oraz przemieszcze-
niem jelita do uktadu moczowego. Jednak najwiek-
szg zaletg uzywania moczowodu jako wstawki jest to,
ze posiada on nabfonek urotelialny charakterystyczny
dla catego uktadu moczowego. Niewgtpliwg wada jest
to, ze pacjent traci nerke z powodu albo péZnego roz-
poznania, albo ztego leczenia pecherza neurogennego,
oraz ze metoda ogranicza sie tylko do poszerzonych
moczowodow.

Autoaugmentacja zawierajaca w technice wprowa-
dzonej w 1989 roku (Cartwright, Snow) czesciowg
detrusotomie lub detrusomyotomie polega na wytwo-
rzeniu duzego uchytka z nieuszkodzonej btony sluzo-
wej pecherza po rozcieciu i odpreparowaniu od niej
miesnia wypieracza z zastosowaniem obustronnego
manewru ,psoas hitch”. Zaletami metody sg: prosta
technika, krotki czas operacji, krétki pobyt w szpitalu,
unikniecie powikian zwigzanych ze wstawka jelitowa,
zewnatrzotrzewnowy dostep, a takze to, ze jej zastoso-
wanie nie wyklucza innych metod augmentacji peche-
rza.

Autoaugmentacja pecherza moze by¢ z powodze-
niem zastosowana w $cisle wyselekcjonowanych
przypadkach, ze wzgledu na stosunkowo niewielkie

powiekszenie pojemnosci pecherza. Pacjent kwalifi-
kowany do tej metody powinien posiadac relatywnie
duzg pojemnos¢ pecherza stanowigca 75-80% ocze-
kiwanej objetosci. Najlepiej do tej metody nadajg sie
pecherze z nawet duzym przerostem miesnia wypie-
racza, ale bez obecnosci mnogich pseudouchytkow.

Niewydolny uktad zwieraczowy u pacjentéw z neu-
rogenng dysfunkcja pecherzowo-cewkows jest nie-
komfortows sytuacjg prowadzaca do powaznych pro-
bleméw socjalnych z powodu nietrzymania moczu,
natomiast wyjgtkowo bezpieczng dla gérnych drog
moczowych. W zwigzku z nietrzymaniem moczu
i brakiem leczenia farmakologicznego zwiekszajacego
napiecie i opor szyi pecherza leczenie chirurgiczne
stanowi wyzwanie dla dzieciecych urologow.

Istnieje kilka metod zwiekszania oporu szyi peche-
rza i/lub cewki:

podsluzéwkowe ostrzykniecie okolicy szyi peche-
rza (buking agent injection),

podwieszenie szyi pecherza (materiat autologiczny
lub sztuczny),

zastosowanie sztucznego zwieracza,

plastyka szyi pecherza,

zamkniecie szyi pecherza z jednoczasowym wyto-
nieniem przetoki pecherzowo-skérne;.

Zwiekszenie oporu cewkowego mozna tez uzyskac¢
poprzez wstrzyknigcie pod btone sluzowag w okolice
niewydolnego zwieracza (cewka lub szyja pecherza)
kolagenu, macroplastique, polytetrafluoroetylenu lub
pochodnych kwasu hialuronowego. Metoda w wigk-
szo$ci przypadkéw daje czasowg poprawe trzymania
moczu i charakteryzuje sie niskim wskaznikiem sku-
tecznosci (10-40%).

Podwieszenie szyi i/lub cewki — metody opierajg sie
na zastosowaniu materiatéw autologicznych (powie-
ziowych) lub tasm z materiatéw sztucznych. Wzrost
oporu szyi pecherza lub cewki w celu trzymania
moczu oceniany jest na 40-100%. U mezczyzn pro-
cedury te sa mniej skuteczn e anizeli u kobiet. Proce-
dura podwieszenia szyi lub cewki moze by¢ potaczona
z augmentacjg pecherza. Jednak cewnikowanie przez
podwieszong szyje lub cewke moze by¢ utrudnione
i z tego powodu dodatkowo metoda ta jest tgczona
z wytworzeniem szczelnej przetoki moczowej dla
stworzenia warunkéw bezproblemowego cewniko-
wania.
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Sztuczny zwieracz (AUS) — zostal wprowadzony
przez Scotta w 1973 roku. Wedtug danych z litera-
tury trzymanie moczu uzyskano u 70-85% $cisle
wyselekcjonowanych pacjentéw. Wielu chirurgéw byto
niechetnych do wszczepiania zwieracza ze wzgledu
na konieczno$é czestej rewizji i usuwania zwiera-
cza z niebezpieczenstwem uszkodzenia czynnos$ci
pecherza i towarzyszacym temu pogorszeniem dre-
nazu gornych drég moczowych. Dopiero po poprawie
w nowszych modelach wytrzymato$ci zwieracza do 8
lat czesto$¢ jego rewizji stata sie wyraznie mniejsza.
Pacjent posiadajacy zwieracz dodatkowo moze wyma-
gac¢ cewnikowania przez cewke. Idealnym pacjen-
tem do zatozenia sztucznego zwieracza jest pacjent
po okresie dojrzewania oddajacy mocz porcjami z pet-
nym opréznieniem pecherza po mikgji. Powiktania cha-
rakterystyczne dla sztucznego zwieracza obejmujg
zmiane podatnosci i pogorszenie nadreaktywnosci
wypieracza. To wptywa na konieczno$¢ augmentacji
pecherza u blisko 50% o0s6b posiadajgcych sztuczny
zwieracz. Usuwanie sztucznego zwieracza z powodu
erozji cewki z powstaniem przetok cewkowo-skor-
nych, zakazenia lub usterki zwieracza wystepuje u bli-
sko 20%. Nadzerki z perforacja cewki powstajg u tych
pacjentow, ktérzy maja zaburzenia czucia, zwtaszcza
bélu, w okolicy krocza oraz narzadéw piciowych, i nie-
regularnie oproézniajg pecherz, z wydtuzeniem przerw
pomiedzy oddawaniem moczu.

Rekonstrukcja szyi pecherza metodg Young-Dees-
-Leadbetter (lub innymi), gléwnie wykorzystywang
w leczeniu nietrzymania moczu u pacjentéw po ope-
racji wynicowanego pecherza, jest mniej korzystna dla
pacjentéw z pecherzem neurogennym. U wiekszosci
chorych z powodu pojawienia sie trudnosci z cewni-
kowaniem przez cewke, konieczne jest wytworzenie
szczelnej przetoki moczowej do oprézniania peche-
rza. Potgczenie metody stosujgcej podwieszenie szyi
pecherza lub cewki z metodami wydtuzania cewki lub
rekonstrukcjg szyi pecherza moze wplyna¢ na uzyska-
nie lepszego trzymania moczu.

Chirurgiczne zamkniecie szyi pecherza pozwala uzy-
ska¢ petne trzymanie moczu z utworzeniem szczel-
nego zbiornika na mocz, z réwnoczesnym wytworze-
niem szczelnej przetoki moczowej jako jedynej drogi
dostepu do niego. Powikiania moga pojawic sie u 33%
operowanych, a z powstaniem przetoki pecherzowo-
-cewkowej lub przetoki pecherzowo-pochwowej moga
wystapi¢ u 15% pacjentéw.

Zabiegi chirurgiczne zwiekszajgce opor cewkowy
powinny by¢ wykonywane po okresie pokwitania ze
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wzgledu na samoistne, spontaniczne rozwigzanie pro-
blemu.

Zaréwno zachowawcze, jak i chirurgiczne leczenie
powinno by¢ dostosowywane do indywidualnego przy-
padku.

Wewnatrzpecherzowa stymulacja, stymulacja nerwu
krzyzowego i przezskérna neuromodulacja sg nadal
metodg eksperymentalng u dzieci z pecherzem neu-
rogennym i nie moga by¢ rekomendowane dla popu-
lacji pediatryczne;j.

Wytworzenie szczelnej przetoki moczowej u pacjenta
z przepukling oponowo-rdzeniowg pozwala osiggngc¢
samodzielno$¢ i niezalezno$¢ od otoczenia. Wska-
zaniem do ich wykonania sg trudnosci prowadze-
nia CPC drogg naturalng przez cewke wskutek znie-
ksztatcen kostnych, paraplegii, przykurczéw, zwezenia
cewki jatrogennego lub urazowego oraz otyte osoby
na wozku lub z ograniczong sprawnoscia rak.

Materiatem uzywanym do wytworzenia szczelnej
przetoki moczowej moze by¢ wyrostek robaczkowy,
uszyputowany fragment jelita cienkiego lub gru-
bego oraz ptat pecherzowy (szczelna vesicostomia).
Najczesciej do wytworzenia przetoki wykorzysty-
wany jest wyrostek robaczkowy, ktory po , przeciw-
odptywowym"” wszyciu do zbiornika, zgodnie z zasadg
Mitrofanoffa, ma wyzsze ci$nienie spoczynkowe ani-
zeli przetoki wytwarzane innymi metodami. Wyrostek
moze tez zosta¢ podzielony na dwie czesci i stuzy¢ do
wytworzenia zaréwno szczelnej przetoki moczowej,
jak 1 katowe;.

Godng polecenia jest metoda konstrukgji szczelnej
przetoki moczowej z ptata pecherzowego (szczelna
vesicostomia) ze wzgledu na ograniczenie operacji
tylko do pecherza oraz do przestrzeni zewnatrzotrzew-
nowej. Ten rodzaj przetoki jest adresowany szczegdl-
nie do pacjentéw ze znacznymi znieksztatceniami kost-
nymi powodujacymi przemieszczenie zawartosci jamy
brzusznej pod koputly przepony i dodatkowo z obecno-
$cig zastawki komorowo-otrzewnowej.

U pacjentéw po augmentacji pecherza wstawka jeli-
towg szczelna przetoka moze zosta¢ skonstruowana
z uszypulowanego ptata pobranego ze wstawki.
To réwniez pozwala ograniczy¢ operacje tylko do
pecherza i umozliwia uzyskanie przetoki o odpowied-
niej dtugosci.



Pozostaly po usunieciu nerki kikut moczowodu réw-
niez moze zosta¢ uzyty do wytworzenia przetoki do
cewnikowania pecherza.

Ujscie szczelnej przetoki moczowej, niezaleznie
od materiatu, z ktérego jest wykonana, powinno by¢
umiejscowione w pepku dla tatwiejszego zlokalizo-
wania otworu przetoki pacjentom ze znacznymi znie-
ksztatceniami kostnymi.

Najczesciej wystepujacymi powiktaniami sg zwe-
zenia ujscia przetoki oraz urazy mogace powstac
wskutek np. niestosowania zelu przy cewnikowaniu.
Zdarzaja sie takze perforacje przetoki podczas proby
cewnikowania przepetnionego zbiornika/pecherza.

Pacjent powinien by¢ szczegétowo poinformowany
0 mozliwosci réznych powiktan, ktére moga sie poja-
wié, oraz postepowaniu w ich zapobieganiu i leczeniu.

Procedura MACE (Malone Antegrade Continence
Enema) wprowadzona przez Malona w 1990 roku
polega na wytworzeniu szczelnej przetoki wyrost-
kowo-katniczej zabezpieczajacej przed wyptywem tre-
$ci katowej i uwalnianiem sie gazéw. Koniec wyrostek
wszywa sie w prawym dole biodrowym.

Wskazaniem do wytworzenia szczelnej przetoki
katowej sg niepoddajace sie leczeniu zaparcia oraz
nietrzymanie stolca.

W ten sposéb uzyskuje sie mozliwo$¢ wykonania
przez przetoke wlewow dojelitowych oczyszczajacych
catle jelito grube z zalegajacych mas katowych i uzy-
skania dzieki temu czystosci.

Najlepszym materiatem do wytworzenia szczelnej
przetoki katowej jest wyrostek robaczkowy. Przy braku
wyrostka mozna wytworzy¢ przetoke, uzywajac uszy-
putowanego segmentu jelita cienkiego lub grubego
badz ptata petnej grubosci pobranego z katnicy.

Wlewy dojelitowe czyszczace jelito z zalegajacych
mas katowych moga by¢ wykonywane co drugi dzien,
ale przyczyna powiktan, ktére w konicu moga dopro-
wadzi¢ do utraty przetoki, jest wydtuzanie przerwy
pomiedzy czyszczeniami oraz brak wykonywania kali-
bracji przetoki pomiedzy wlewami.

Dobér pacjentéw do wytworzenia szczelnej przetoki
moczowej i/lub katowej powinien opierac sie na selek-
cji z punktu widzenia klinicznego, rozmowie z rodzi-
cami pacjentdéw, z samym pacjentem w odpowiednim
wieku, ocenie motywagji rodziny i pacjenta. Powinno
sie umozliwi¢ spotkanie z innym pacjentem posiada-
jacym dobrze dziafajacg szczelng stomie.
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