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Wstep

Wrodzona olbrzymia cewka moczowa charakteryzuje sie zazwy-
czaj aplazja tkanki erekcyjnej pracia prowadzaca do nieprawi-
dlowego poszerzenia przedniej czgsci cewki moczowej przy
braku niedroznosci mechanicznej!?. Terminologie te po raz
pierwszy zastosowano w 1955 r. w celu opisania nieprawidlo-
wego powiekszenia pracia i pogarszajacej sie czynnosci nerek
u niemowlecia®. W 1989 r. Benacerraf i wsp.®) po raz pierwszy
rozpoznali olbrzymiq cewkg moczowg na podstawie badania
USG plodu. Wrodzona olbrzymia cewka moczowa jest rzadka
jednostka chorobowa. Czesto$¢ wystepowania nie jest znana,
gdyz wiekszo$¢ badan skupia sie wylacznie na opisach przypad-
kow i wynikach posmiertnych badan patologicznych.

Opis przypadku

Trzydziestojednoletnia pierworddka w ciazy, bez obcia-
zen w wywiadzie, zostala skierowana do szpitala Tu Du
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Congenital megalourethra is abnormal dilation of the penile urethra due to aplasia of erectile
tissue, leading to lower urinary tract obstruction. This condition should be considered when
fetal penis with typical dilation is seen on prenatal scan. The dilated structure, however, can
be easily missed or misinterpreted as the umbilical cord. Perinatal prognosis is poor due to
direct consequences on urinary and respiratory systems, or due to severe associated anomalies.
A large number of survived cases experience urinary sequelae and renal impairment. We report
I one case of fetal congenital megalourethra diagnosed at 17 weeks and 6 days of pregnancy.

w Wietnamie z rozpoznaniem pecherza moczowego olbrzy-
miego u plodu, wykrytego podczas rutynowego badania
USG. W badaniu tym, wykonanym w 17. tygodniu i 6. dniu,
stwierdzono: echogeniczne nerki, poszerzenie ukltadu kie-
lichowo-miedniczkowego prawej nerki (3,6 mm), posze-
rzenie moczowodu prawego (3,2-3,6 mm) (Ryc. 1), posze-
rzenie ukladu kielichowo-miedniczkowego lewej nerki
(3,2 mm), poszerzenie pecherza moczowego (33 X 24 mm)
z obecno$cig objawu ,dziurki od klucza” (Ryc. 2), skrzy-
wienie grzbietowe pracia ze znacznym poszerzeniem cewki
moczowej w odcinku praciowym (18 X 5 mm) (Ryc. 3).
Objetosé ptynu owodniowego byla w normie. Nie stwier-
dzono zadnych innych nieprawidlowos$ci. Uwzgledniajac
nieprawidtowe wyniki badania USG, w tym obecno$¢
wodonercza, wodniaka moczowodu, olbrzymiego pecherza
moczowego oraz poszerzenia cewki moczowej w odcinku
praciowym, autorzy ustalili rozpoznanie olbrzymiej cewki
moczowej typu tédkowatego. Po konsultacji z pacjentka
przerwano cigze i potwierdzono rozpoznanie prenatalne
(Ryc. 4).
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Prenatalne rozpoznanie wrodzonej olbrzymiej cewki moczowej w trzecim trymestrze cigzy

Ryc. 2. A. Poszerzenie pgcherza moczowego z objawem ,dziurki od klucza” (grot strzatki). B. Dwie tetnice pgpowinowe uwidocznione w ba-
daniu metodq dopplerowskim z kolorowym kodowaniem przeplywu

Ryc. 3. Torbielowate prqcie z poszerzong prgciowq cewkq moczowq
(ujscie cewki wyraznie widoczne)

Omoéwienie

Wrodzona olbrzymia cewka moczowa nalezy do grupy
zaburzen okreslanych jako niedrozno$é dolnych drég
moczowych (lower urinary tract obstruction, LUTO).
Najczestszg przyczyng tych zaburzen jest niedroznos$é
mechaniczna jak w przypadku zastawki cewki tylnej
lub atrezji cewki®®. Niedrozno$§¢ w przebiegu wro-
dzonej cewki moczowej olbrzymiej ma jednak cha-
rakter raczej czynno$ciowy niz strukturalny, a zatem

Ryc. 4. Badanie posmiertne potwierdzajgce powigkszone i skrzywio-
ne grzbietowo prqcie

- odmienng patogeneze. Wada ta rozwija sie na wcze-
snym etapie cigzy i zakléca proces taczenia sie struktur
wywodzacych sie z mezodermy, w tym cial gabczastych
po stronie brzusznej pracia i ciat jamistych po stronie
grzbietowej pracia. Prowadzi to do aplazji tkanki erek-
cyjnej, ktéra w prawidlowych warunkach stanowi pod-
pore cewki moczowej podczas mikcji. W konsekwencji
cewka moczowa w odcinku praciowym stopniowo ulega
poszerzeniu, powodujac zast6j moczu i niedroznos$é
wsteczng®47?.
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Dorairajan i Stephens wyrézniaja dwa typy morfologiczne

wrodzonej olbrzymiej cewki moczowej®@:

* typ t6dkowaty: 80% przypadkéw. Catkowity lub czeSciowy
brak cial gabczastych, obecno$é nienaruszonych ciat jami-
stych, powodujace skrzywienie grzbietowe pracia;

* typ wrzecionowaty: 20% przypadkéw. Catkowita aplazja ciat
zaréwno gabczastych, jak i jamistych. Cewke moczowa pra-
cia pokrywa jedynie cienka warstwa skoéry i tkanki tacznej,
nadajac praciu wyglad torbielowatej, precikowatej struktury.
Ten typ wiaze sie ze znacznie gorszym rokowaniem oraz
wieksza czestoscia wystepowania anomalii powigzanych.

Wszystkie przypadki sa wykrywane prenatalnie, na podsta-
wie badania USG. Wigkszo$¢ z nich diagnozuje sie w dru-
gim trymestrze (86%), mniej w drugim (12%) i pierwszym
(2%) trymestrzeV. Wysokg wykrywalno$¢ w drugim tryme-
strze mozna wyja$ni¢ pojawieniem sie powiklan (pecherz
moczowy olbrzymi, wodniak moczowodu, wodonercze,
malowodzie) lub wykryciem innych powiazanych anomalii®.

Wskaznik urodzen zywych wynosi 60-70%"?. U wigkszosci
pacjentéw dochodzi do powiktan takich jak nieprawidlowe
powiekszenie pracia, zaburzenia czynnosci erekcji i mikcji,
nawracajace zakazenia ukladu moczowego czy niewydol-
no$¢ nerek™?.

Obserwacje pourodzeniowe wykazaly czesto$¢ wystepowa-
nia niewydolnosci nerek na poziomie 42%, z trzema prena-
talnymi czynnikami ryzyka obejmujacymi:

* malowodzie i bezwodzie;

* obustronne wodonercze;

* wezesniactwo,

W przypadku podejrzenia na podstawie wyniku badania
USG wrodzonej olbrzymiej cewki moczowej nalezy wyklu-
czy¢ inne schorzenia o podobnej prezentacji w tym bada-
niu, lecz o wyzszej czestoSci wystepowania.

Podobna prezentacja olbrzymiego pecherza moczowego:

zastawka cewki tylnej (57%). Okoto 24% przypadkéw
wrodzonej olbrzymiej cewki moczowej towarzyszyla
zastawka cewki tylnej. Nalezy ja z jednej strony uznaé za
nieprawidlowos$¢ wspottowarzyszaca, a nie bezposredniag
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przyczyne poszerzenia praciowej cewki moczowej.

Z drugiej strony u 12% przypadkéw izolowanej wrodzo-

nej olbrzymiej cewki moczowej w badaniu USG stwier-

dzono objaw ,dziurki od klucza”, charakterystyczny
dla zastawki cewki tylnej lub atrezji cewki moczowej.

Zatem wykrycie tego objawu wymaga dokladnego zba-

dania praciowej cewki moczowej w celu uzasadnienia

rozpoznania’;

atrezja cewki moczowej (7%);

* zespo6l suszonej Sliwki (4%);

zespot Berdona;

zespo6t pecherz moczowy olbrzymi-niedorozwéj jelita

grubego-spowolnienie perystaltyki jelit-wodonercze

(1%);

* wady stekowe (0,7%)®. Inne nieprawidlowos$ci doty-
czace uj$cia cewki moczowej lub napletka pracia, takie
jak spodziectwo i stulejka, spowodowane niepetng
niedrozno$cig na dystalnym koncu cewki moczowej,
rzadko stanowig przyczyne poszerzenia cewki moczowe;j.
Rozpoznanie mozna ustali¢ na podstawie badania USG
obejmujacego doktadng ocene ksztaltu pracia i ujscia
cewki moczowej®.

Podsumowanie

Podsumowujac, wrodzona olbrzymia cewka moczowa
stanowi rzadkie schorzenie o ztym rokowaniu. Izolowane
przypadki bez towarzyszacych nieprawidlowosci powia-
zanych moga taczy¢ sie z lepszymi wynikami okoloporo-
dowymi, jednak dlugoterminowa jako$¢ zycia jest nadal
niska z uwagi na ciezkie nastepstwa. Oprécz wczesnego
rozpoznania badanie USG dostarcza réwniez istotnych
informacji dla klinicystéw, umozliwiajac prognozowanie,
konsultowanie oraz podejmowanie decyzji odnos$nie do
optymalnej metody leczenia w danym przypadku.
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