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Syndrom louskacku patfi do diferencidlni diagnostiky hematurie a ortostatické proteinurie. U téchto mocovych nalezl je potreba
na diagnézu myslet, zvlasté pokud jsou spojeny s bolesti v levém boku ¢i levostrannou varikokélou. Preferovanou diagnostickou
metodou je dopplerovsky ultrazvuk provedeny zkusenym radiologem. Spravné stanoveni diagndzy muze usetfit pacienty zby-
te¢nych intervenci, jako jsou biopsie ledviny ¢i cystoskopie. V détském véku je preferovan pristup konzervativni, operacni lécba
by méla byt vyhrazena pro pacienty se zdvaznymi pfiznaky. V této kazuistice popisujeme ptipad chlapce s atakami makroskopické
hematurie, u néhoz pficinu hematurie objasnilo dopplerovské ultrazvukové vysetreni levé renalni zily.
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Nutcracker syndrome must be taken into consideration in the differential diagnosis of hematuria and orthostatic proteinuria.
When these urine abnormalities are seen, clinicians should never forget about nutcracker syndrome as a possible diagnosis,
especially in the case of left flank pain or varicocele. Doppler ultrasound performed by an experienced radiologist is the first line
diagnostic approach. Establishing the diagnosis may save patients from invasive procedures like kidney biopsy or cystoscopy.
Conservative management is the preferred approach, surgery should be indicated only in severe cases. We present a case of a boy
with intermittent macroscopic hematuria in whom doppler ultrasound of the left renal vein clarified the etiology of hematuria.
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Hematurie je definovana jako pfitomnost
erytrocytd v moci. Pokud dochdzi ke zméné
zbarveni moci v disledku ptitomnosti krve,
oznacuje se hematurie jako makroskopicka,
v opacném pfipadé pak mikroskopicka. Ke
stanoveni diagndzy je zapotiebi vysetieni
mocového sedimentu, kde je u automatic-
kych analyzatort patologickéd pfitomnost
> 10 erytrocytl v 1 pl necentrifugované moci
(>5 erytrocytd v 1l centrifugované moci
v zorném poli pfi mikroskopickém vysetre-
ni). Makroskopicky cervené zbarveni moci se
mUze objevit i u jinych patologickych stavd,
jako jsou myoglobinurie, hemoglobinurie ¢i

porfyrie, ale mlze byt zplsobené i pozitim
stravy ¢i latky obsahujici barviva, které vedou
ke zabarveni moci napf. fepa ¢i z 1€kl fenazo-
pyridin a rifampicin (1, 2).

Priciny hematurie u déti jsou vétsinou
benigniho charakteru, v diferencidlni dia-
gnostice je vsak potieba zvazovat i zavaz-
néjsi stavy, jako jsou primérni a sekundarni
glomerulonefritidy, tumory a dalsi. Nejcastéjsi
pfic¢iny makroskopické hematurie détského
véku jsou infekce mocovych cest, traumata
a iritace perinea nebo zevniho Usti mocové
trubice (2). Vycet jednotlivych diagnéz zp-
sobujicich hematurii dle zdroje erytrocyta
shrnuje tabulka 1.

Desetilety chlapec byl vysetten pro prv-
ni ataku makroskopické hematurie. V noci
pred vlastnim vysetienim si pacient povsiml
cerveného zbarveni moci. Bolest, znamky
infeké¢niho onemocnéni ani jiné akutni po-
tize nemél. Nasledné pretrvavalo cervené
zbarveni moci, proto byl vy3etifen na dét-
ské pohotovosti. LékaF neshledal zddnou
patologii pfi fyzikdlnim vysetieni a proved|
zdkladni vysetrenikrve (krevni obraz, bioche-
mie) a ultrazvuk (UZ) bficha, které byly bez
patologického nalezu. Doma odebrana moc¢
byla ¢ervené zbarvend a vysetfeni mocového

sedimentu prokdazalo pfitomnost erytrocy-
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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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U U CHLAPCESM

CKOU HEMA

Dopllerovsky ultrazvuk ledvin: a — levd rendlni Zila, v Usti do dolni duté Zily 2 mm, periferné 6,4 mm, b — doppler levé rendlni Zily, maximdini rychlost

13cm/s, ¢ — pravd rendini Zila, site 5,3 mm, d — doppler pravé rendini Zily, maximdini rychlost 20 cm/s

zadniho typu pak v disledku retroaortického
nebo cirkumaortického pribéhu LRV s nasled-
nou kompresi zily mezi bfi$ni aortou a patefi.
Anatomicky utlak LRV byl poprvé pojmenovan
Grantem v roce 1937, ktery srovnal pribéh LRV

mezi aortou a horni mezenterickou tepnou
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s ofiskem v louskacku. Vlastni syndrom byl pak
poprvé popsan v roce 1972 (3, 4). V disledku
utlaku LRV se rozviji krevni kongesce a venézni
hypertenze s rozvojem kolateral s intra a perire-
nélnimi varixy. Hematurie se objevuje ve chvili,

kdy dojde k rupture tenkosténného septa, které

00 o
3,283 80

(7 ~N~
No v%%0 a3

o
N
b
3

Precision APure

-—

-20 -1.0 0

6C1
diffT5.0

12 fps

Precision APure

od sebe oddéluje jednotlivé drobné Zily a vy-
vodny systém ledvin (5, 6).

Pfesna prevalence syndromu nenizndma
v dUsledku absence jasné danych diagnostic-
kych kritérii a variabilnim symptom0m, coz

vede k jeho vyraznému poddiagnostikovani.
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Maximalni vyskyt je u adolescentd a mladych
dospélych ziejmé v dasledku urychleného
rastu v puberté, ktery vede ke zuzeni uhlu
mezi aortou a horni mezenterickou tepnou.
V kohorté pediatrickych pacientt z Jizni Korey
mély déti se syndromem louskacku signifi-
kantné nizsi body-mass index (BMI) (3, 6, 7).
Mezi ptiznaky syndromu louskacku patfi
makroskopicka a mikroskopicka hematurie,
panevni bolest, bolest v levém boku a v bed-
rech a difuzni bolest bficha, varikokéla a vzac-
néji proteinurie, kterd je typicky ortostaticka.
Syndrom louskacku je pak nej¢astéjsi pficinou
izolované ortostatické proteinurie (3, 6, 8, 9).
Zakladem diagnostiky jsou zobrazovaci vy-
Setfeni, na prvnim misté pak dopplerovsky UZ
se senzitivitou 69-90% a specifitou 89-100.
Jednd se o rychlé, levné a nezatézujici vyset-
feni, potfebnd je viak dostate¢nd zkusenost
vysetiujiciho radiologa. V pfipadé negativity
vysetieni a pretrvavajiciho podezfeni (levo-
stranna varikokéla, bolesti v levém boku, ty-
pické nalezy v moci) je pak vhodné doplnit
dalsi zobrazeni, kterymi jsou zpravidla CT
angiografie nebo MRA, ktera je i druhym nej-
Castéji pouzivanym vysetfenim po dopplerov-
ském UZ, ktery ma vyhodu absence radiac¢niho
zareni. Posledni moZnosti v diagnostice jsou
pak flebografie s moznosti méfit tlakovy gra-
dient a intravaskularni ultrazvuk. Obé metody
stale predstavuji zlaty standard, jedna se viak
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