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Bornekirurgien udvikledes i 1950’erne, da det blev teknisk muligt at operere sma bern med medfedte
misdannelser med overlevelse til folge. Barnekirurgi (herunder bgrneurologi) blev et kirurgisk subspeciale i
Danmark i 1958. Efter Sundhedsstyrelsens vejledninger vedrerende specialeplanleegning fra 1993 og senere
specialeplaner er den specielle barneurologi blevet varetaget pd Aarhus Universitetshospitals (AUH)
urinvejskirurgiske afdeling og Rigshospitalets (RH) bernekirurgiske afdeling. Internationalt har bgrneurologi
udviklet sig og adskiller sig nu fra moderspecialerne bernekirurgi og urologi. Dette er stadfestet af EU-
kommissionen ved etablering af et serligt referencenetvaerk for sjeeldne bgrneurologiske sygdomme, ERN

eUrogen (Figur 1) [1].

HOVEDBUDSKABER

¢ Bgrneurologi er et hgjtspecialiseret subspeciale centraliseret til to centre i Danmark — Rigshospitalet og Aarhus
Universitetshospital.

« Patienter med urologiske misdannelser fglges gennem barndommen og for nogle diagnoser helt op i voksenalderen.

« Almenviden om disse misdannelser fremmer transitionsprocessen til voksenafdelinger.
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FIGUR 1 Logo for ERN eUrogen-samarbejdet - en del af
European Reference Network, et europaeisk netvaerk for
sjeeldne bgrneurologiske tilstande.
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Borneurologi omfatter sdledes udredning, behandling og kontrol af bern med medfedte misdannelser og
erhvervede sygdomme og skader i urinveje og kensorganer, hvor operative indgreb (med anvendelse af
rekonstruktive metoder, der sjeeldent eller aldrig anvendes i andre kirurgiske specialer) er eller kan blive et
vaesentlig led i behandlingen. Aldersspektret for patienterne speender fra det preenatale til tidlig voksenalder,

hvor specialet ogsé faciliterer transitionen af bgrn med kongenitte misdannelser til voksenlivet.

Sygdomme i urogenitalsystemet, der omhandler hyppige og basale akutte og elektive lidelser, varetages i nogle
regioner pa urologiske afdelinger pa&; regionshospitalsniveau. Det drejer sig om hyppige berneurologiske

tilstande som retentio testis, hydrocele testis, torsio testis samt balanopostitis og phimosis [2].

De mest almindelige og de vaesentligste hgjtspecialiserede omrader daekket af berneurologien beskrives

nedenfor.

PRANATAL DIAGNOSTIK

Alle gravide i Danmark er siden 2004 blevet tilbudt to preenatale UL-undersogelser. I graviditetsuge 18-20 laves
misdannelsesskanning. Ved fund af misdannelse udferes yderligere UL-skanning og evt. andre undersogelser
(f.eks. fostervandsprove eller MR-skanning). Udredningen kan fore til fosterintervention, tidlig planlagt fedsel

eller enske om abort. I Danmark bliver mange af de svaere urinvejsmisdannelser termineret [3].

Det mest almindelige urogenitale fund er dilatation af en nyre eller urinleder. De mest alvorlige fund er

dilatation af begge nyrer sammen med oligohydramnios eller tyk bleerevag, som kan veere tegn pa uretralklap,
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aben bleere (bleereekstrofi) eller urogenitale misdannelser samtidig med fund af anomalier i andre

organsystemer.

Anomalier af nyrerne og urinvejene forekommer hos 0,3-5%. For at minimere undersogelse af raske spadbern
findes nu praenatale og postnatale retningslinjer, som identificerer patienter med alvorlige anomalier, som

kreever gentagne undersogelser og medicinsk eller kirurgisk behandling [4, 5].
Kryptorkisme

Ombkring 2,5% af drenge har kryptorkisme, der kreever operativ behandling. Lidt over halvdelen af tilfaeldene er
kongenitte, og resten er sakaldt ascenderende testes [6]. Kongenit kryptorkisme skal opereres mellem seks- og
12-ménedersalderen, da dette nedszetter risikoen for senere infertilitet og udvikling af testiscancer [7, 8].
Ascenderende testes opereres, si snart diagnosen er stillet. Termisk varmepévirkning og insufficient
gonadotropinstimulation kan forringe kenscellemodningen [9]. Retraktile testes kraever derimod ikke kirurgisk
behandling, men bor folges, idet en vis procentdel af dem ascenderer [10]. Omkring 15-20% af kryptorke testes
er nonpalpable. Her indledes den operative behandling med laparoskopi. Afheengig af de patoanatomiske fund

fortsaettes sa umiddelbart med laparoskopisk assisteret eller aben orkidopeksi.
Phimosis

Phimosis er en tilstand, hvor forhuden ikke kan retraheres, sa glans penis blottes. Alle nyfgdte drenge har
fysiologisk phimosis, og man kan forst forvente, at forhuden bliver retraherbar begyndende ved ca.
trearsalderen [11]. Phimosis uden symptomer savel som ballonering af forhuden i forbindelse med vandladning
er saledes ikke behandlingskraevende i barndomsalderen. Patologisk »erhvervet« phimosis er kendetegnet ved
en symptomgivende snzaever ikkeretraherbar forhud. Forhuden kan i disse tilfeelde veere fibrotisk, og tilstanden
kan fore til og forveerres af balanopostitis. Forstelinjebehandling er topikal applikation af gruppe III-
glukokortikoidcreme to gange dagligt i fire til seks uger kombineret med forhudsgymnastik [12]. Ved manglende
effekt gores praeputioplastik i form af dorsalt klip. Omskeering reserveres til tilfeelde, hvor der er udbredt fibrose

eller balanitis xerotica obliterans.
Hydronefrose

Symptomatisk obstruktion (flankesmerter eller urinvejsinfektion) kreever kirurgisk korrektion med en ében eller
laparoskopisk pyeloplastik. Fra omkring to-tredrsalderen anvendes i Danmark robotassisteret laparoskopi [13,
14]. I asymptomatiske tilfeelde er konservativ opfelgning at foretraekke. Indikationer for kirurgisk indgreb
omfatter nedsat nyrefunktion, et fald i nyrefunktion pa > 10% pa den afficerede side eller svaer pelvis renalis-
dilatation set pa UL-skanning. I Danmark opereres omkring 30 barn arligt. Mere end 95% har et fuldsteendigt

ukompliceret forlob med kun fa dages indlaeggelse og har blot behov for en enkelt efterundersegelse [5, 13].
Vesikoureteral refluks

Vesikoureteral refluks (VUR) er en anatomisk og/eller funktionel lidelse med potentielt alvorlige konsekvenser,
som nyrear, hypertension og nyresvigt. Patienter med VUR har varierende svaerhedsgrad. Omkring 1% generelt
og 30-50% af born med urinvejsinfektion har VUR. Behandlingsformélet er bevarelse af nyrefunktionen ved at
minimere risikoen for pyelonefritis. Ved at analysere risikofaktorerne for hver patient er det muligt at
identificere bern med en potentiel risiko for urinvejsinfektion og nyrear. Spontant opher af VUR er aftheengig af
alder ved diagnosen, kon, lateralitet, klinisk preesentation og anatomi. Nyrear ses hos 10-40% af bern med
symptomatisk VUR. Refluksnefropati er en af de almindeligste arsager til hypertension i barndommen. Patienter
med risiko for urinvejsinfektion gives profylaktisk antibiotikabehandling, og ved gennembrudsinfektion eller
recidiverende urinvejsinfektioner behandles VUR endoskopisk med subureterisk injektion af

hyaluronsyre/dextranomer. Succesraten med hensyn til opher af refluks er 60-85%. Ved fortsat VUR og
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symptomer kan behandlingen gentages, eller der kan foretages ureterneoimplantation [15, 16].
Ren duplex

Born med nyredobbeltanleeg behandles kun kirurgisk i tilfaelde med symptomer eller ved svaert dilateret
megaureter tilherende et ikkefungerende dysplastisk anlaeg. Behandlingsmodaliteten er athaengig af den
anatomiske variant og indbefatter dben, laparoskopisk eller robotassisteret resektion af dysplastiske anleeg,
transuretral endoskopisk behandling af associeret obstruerende ureterocele, subureterisk injektion af

hyaluronsyre/dextranomer i tilfeelde med VUR eller ureterneoimplantation ved ektopisk ureter ostie [13, 17].
Posteriore uretrale klapper

En medfedt obstruktiv uropati forarsaget af tilstedevaerelsen af obstruerende slimhindefolder i den posteriore
urethra. Den rammer ca. 1 af 7.000 drenge. Obstruktionsfolgerne er allerede til stede i fosterlivet, hvor blaeren
ses forstorret, med fortykket vaeg, og hertil ses hydronefrose og dilateret pars prostatica urethrae. Sidstnavnte
giver anledning til det patognomoniske ultrasoniske ngglehulstegn. I svaere tilfzelde kan fostervandsmengden
vaere reduceret til en grad, hvor fosterets lungeudvikling pavirkes. Praenatal intervention med vesikoamniotisk
shunt kan komme pa tale, men den postnatale effekt er hovedsageligt relateret til en bedring af lungefunktionen
fremfor nogen seerlig effekt pé nyrefunktionen. Postnatalt kraeves akut regulering af barnets homgostase og
lungefunktion samt aflastning af bleeren med enten suprapubisk kateter eller transuretralkateter. I stabil tilstand
og ved en veegt pa over 3 kg kan klapperne nedbrydes endoskopisk. Tilstanden kreaever livslang nefro-urologisk

opfelgning, da ca. 60% enten vil have pavirket nyre eller bleerefunktion [18, 19].
Hypospadi

Hypospadi er en medfedt tilstand, hvor urinrgret munder ud pé ventralsiden af penis (Figur 2) med spaltet

forhud og peniskrumning. Scrotale misdannelser kan evt. ses i de svaere tilfeelde.
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FIGUR 2 Hypospadi med subkoronal meatus, spaltet forhud
og antydning af ventral krumning.

1

Tilstanden ses hos op mod 0,5% af nyfedte drenge og menes at skyldes genetiske og/eller miljgmaessige faktorer
[20]. I sjeeldne tilfeelde kan der ogsd vaere andre tegn pa undervirilisering (f.eks. retentio testis, micropenis, delt

scrotum), hvilket bor give anledning til yderligere hormonel og genetisk udredning.

Familien informeres grundigt om alle aspekter af tilstanden, om behandlingsmuligheder, forlgb, risici og
efterfolgende opfelgning. Hvis barnet visiteres til operation, vil den som oftest blive gennemfort i 12-18-
manedersalderen. Der kan i sveere tilfeelde vaere behov for mere end én operation. Komplikationer optreeder hos

5-15% (uretralstriktur eller uretral fistel). Barnet folges, til det er pottetraenet, og i visse tilfeelde til puberteten.

Hypospadiproblematikker ses ogsd hos voksne, enten som komplikationer/senfelger til tidligere kirurgi eller hos
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personer, som ikke tidligere er behandlet for tilstanden. PA AUH og RH er der behandlingstilbud til denne
patientgruppe [21].

Epispadi og bleereekstrofi

Er sjeeldne misdannelser, hvor en medfedt defekt i midtlinjelukningen resulterer i, at genitalier og eller bleeren
ligger spaltet og dbne ved fodslen (Figur 3). Hos drenge med epispadi stir urethras dorsalaspekt dben.
Uretraldefekten kan vaere mild svarende til den distale urethra, eller den kan medinddrage hele urethra med
pavirkning af bleerehals og kontinensmekanisme. Epispadi ved piger er mere diskret og opdages som regel
senere i livet pga. vedvarende urininkontinens. Patognomonisk for piger er en todelt klitoris og en bred
abenstdende uretraludmunding. Ved blaereekstrofi er epispadien kombineret med muskuloskeletal defekt af
nedre bugveeg, hvori den dbne blaere protruderer [22]. Bleereekstrofi kan diagnosticeres preenatalt ved 20-
ugersskanning, hvorefter fadslen ber planleegges pé hospital med berneurologisk ekspertise, da primaerlukning
af bleeren bar foretages inden for fa dage. Rekonstruktion af urethra, blaerehals og genitalier foretages som regel
senere ved ca. halvandendrsalderen og kraever hgjspecialiseret ekspertise, som i Danmark findes pa

Rigshospitalet og Aarhus Universitetshospital [23].

FIGUR 3 Nyfadt pige med blereekstrofi og omfalocele.
Bemaerk den &benstdende blsere, der fylder omradet mellem
umbilicus/omfalocelet og ned til genitalomradet.
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Neurogen bleredysfunktion

Neurogen bleeredysfunktion udger et spektrum af vandladningsforstyrrelser, der ses i forbindelse med
pavirkning af den neurologiske styring af de nedre urinveje. Hos bgrn er tilstanden oftest forbundet med
neuralrorsdefekter, men kan skyldes tumorer, traumer og infektioner i centralnervesystemet.
Myelomeningocele repreesenterer den svareste form for neuralrgrsdefekter og kan sammen med den mere
almindelige spina bifida occulta pavirke vandladningsfunktionen. Ved supraspinale leesioner (over det sakrale
miktionscenter S2-S4) vil der oftest vaere detrusor vesicae urinariae- og sfinkteroveraktivitet samt
dyskoordination, hvorimod infraspinale laesioner forarsager detrusor vesicae urinariae- og/eller
sfinkterunderaktivitet. Samlet kan dette fore til urininkontinens, bleeretemningsproblemer og hgje bleretryk.
Dette kan forarsage gentagne urinvejsinfektioner og pavirkning af de gvre urinveje samt nyrefunktionstab og

evt. ureemi [24].

Aben rygmarvsbrok er en dbenlys diagnose, hvorimod mistanke om okkult spinal dysrafisme bor folges op med
MR-skanning af columna spinalis. Urodynamisk vurdering bruges til at klarleegge trykforholdene i bleeren under
opfyldning og miktion samt bleerens eftergivelighed. Under vandladningsfasen kan detrusor vesicae urinariae-
sfinkter-dyssynergi graderes. UL-skanning, miktionscystouretrografi og skintigrafi er ogsa indiceret for at
vurdere effekten pa de gvre urinveje. Undersogelserne ber gentages arligt, iszer i veekstperioderne, da der er

risiko for forvaerring, hvis rygmarven er bunden.

Den initiale behandling er konservativ, herunder antikolinerg medicin, der deemper bleeretryk, ren
intermitterende kateterisering til bleeretomning og profylaktisk antibiotika. Vedvarende hgje blaeretryk kan
yderligere nedseettes ved injektion af botulinumtoksin i detrusor vesicae urinariae, men kan i sidste ende kreaeve
kirurgisk bleereaugmentation med enterocystoplastik. Ved vanskelig transuretral kateterisering etableres
kontinent kateriserbar kanal (Mitrofanoffkanal), hvor blindtarmen bruges til at forbinde bleaeren til
abdominaloverfladen. Handtering af vedvarende urininkontinens efter normalisering af blaeretryk kan vaere

vanskelig og kreever oftest kirurgi i form af bleerehalsrekonstruktion eller isaettelse af artificiel sfinkter [25, 26].
KONKLUSION

Udpviklingen inden for bgrneurologien og andre subspecialer, der handterer medfgdte anomalier, gennem de
seneste drtier, har resulteret i en bedre forstdelse og behandling af iseer de komplekse misdannelser. Dette stiller
krav til sundhedssystemet om at tilbyde en holistisk behandlingsindsats, der fortsetter livet igennem og ber
varetages af centraliserede hojtspecialiserede afdelinger og transitionsklinikker i samarbejde med internationale

referencenetveerk for de sjeeldne komplicerede tilstande [1].
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Paediatric urology

Yazan F. Rawashdeh, Gitte M. Hvistendahl, Jergen Thorup & Magdalena Fossum
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Paediatric urology is a subspeciality of urology, with close links to paediatric surgery. This review concludes that
a holistic life-long approach to management in highly specialised treatment centres is essential for many of the
rare congenital conditions - in Denmark, paediatric urology is centralised to two institutions: Rigshospitalet in
Copenhagen and Aarhus University Hospital in Aarhus. Other than performing basic urology in paediatric
patients, both centres specialise in complex and rare urological conditions and thus have been accredited by the
European Reference Network on rare diseases through the eUrogen collaboration. Patient populations have

covered span from prenatal to childhood, transition and for some anomalies, even into adulthood.
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