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Tuberézna skler6za a gravidita

Tuberous sclerosis and pregnancy
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Sclerosis tuberosa (M. Bourneville-Pringle), multisystémové ochorenie, fakomatdza, moze predstavovat kauzalnu pri-
¢inu potencidlne Zivot ohrozujlcej komplikacie v gravidite — retroperitonealneho krvacania.

Tuberdzna sklerdza (TS) je ochorenie patriace do skupiny neurokutannych syndromov, ma hereditarny pdévod, postihuje
tkanivéa vyvijajuce sa z ektodermu, v detskom veku mé pomall progresiu, charakteristicka je pren tendencia k rozvoju
tzv. hamartdmov — benignych tumorov v réznych organovych lokalizaciach. Svojim vyskytom patri k zriedkavym ocho-
reniam. Progndza ochorenia zavisi od zdvaznosti orgdnového postihnutia. Najnovsie Studie odporudaju skrining TS pri
pozitivne] rodinnej anamnéze mutéacii. Naj¢astejSie prenatéalne diagnostikovanym patologickym nalezom u fétov po-
stihnutych TS je kardidlny rhabdomyém. Prenatélna diagnostika je vhodnéa pri pozitivnej rodinnej anamnéze TS alebo
néleze kardiadlneho rabdomyému fétu. Suverénnou metddou je DNA diagnostika. Komplikacie TS v gravidite vyplyvaju
z charakteru primarneho ochorenia a vhodné je vedenie pacientky v poradni pre rizikovl graviditu. Spontanne aborty
a Umrtia plodov su pri TS ¢asté. Zavaznou komplikaciou ohrozujlcou Zivot rodi¢ky a typickou pre tehotenstvo je vznik
retroperitonealneho krvacania. Vyskytuje sa pri postihnutf obli¢iek angiomyolipémami. Velkost tumorov ¢asto dosahuje
obrovské rozmery do 5 700 g. Komplikacia je iniciovand hemodynamickymi zmenami v tehotnosti a mbze potenciélne
ohrozovat tehotnu - typicky v druhom a tretom trimestri. Riziko vzniku takéhoto krvacania podporuje vaginalny pérod.
Odporuca sa preto viest pdrod cisarskym rezom. Ako priemerny gestacny vek pri vyskyte krvacania je v Studiach
uvadzany 27. tyzden. V terapii tejto komplikécie prevaZzuje prevedenie totdlnej nefrektémie, menej ¢asto parcialnej
nefrektomie, selektivna embolizacia tumoru. Doteraz publikované klinické pripady tejto komplikacie boli situované do
obdobia druhého a tretieho trimestra jednopodetnej gravidity. V naSom popisanom klinickom pripade sme ale zazna-
menali takuto komplikaciu uz v 8. tyZdni viacpocetnej gravidity. Vzhlfadom k akltnosti retroperitonealneho krvacania
a zavaznosti stavu pacientky sme zvolili radikdlnu nefrektémiu, nasledné terapeutické preruSenie viacpocetnej gravidity
a profylaktické operaéné odstranenie tumoru druhej oblicky.



