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Epidemiologia CAKUT

Wady wrodzone uktadu moczowego (ang. CAKUT - Congenital
Anomalies of Kidney and Urinary Tract)

 (Czestos¢ 17,7:1000 zywo urodzonych

* Wiekszosc - wady izolowane

« (Czesc¢ wad uwarunkowana genetycznie

« Zaburzenia chromosomalne u 10-12% dzieci

» Gtoéwna przyczyna PChN u dzieci w pierwszych latach zycia



Wskazania do poszukiwania
CAKUT

Nieprawidtowy wynik prenatalnego badania USG
Obecnosc¢ innych wad wrodzonych

Objawy guza w jamie brzusznej u noworodka
Brak diurezy w pierwszych 2. dobach zycia
Zakazenie uktadu moczowego

Zaburzenia w ilosci i sposobie oddawania moczu
Niedobor masy ciata i wzrostu

Przewlekta choroba nerek

Wystepowanie wad wrodzonych UM w rodzinie



Diagnostyka CAKUT

Prenatalna

 CAKUT rozpoznawane u 1-4% ptodow

* 50% wszystkich wad rozpoznawanych u ptodéw

« 92% tagodne poszerzenie miedniczki (pielektazja)
8% inne anomalie UM

Postnatalna
* Prenatalne podejrzenie wady — USG po urodzeniu
» Prawidtiowe USG po urodzeniu — kontrola w wieku 4-6 tygodni

* Nieprawidtowe USG po urodzeniu — termin kontrolnego USG |
dalsza diagnostyka w zaleznosci od rodzaju wady



Diagnostyka CAKUT

Nieprawidiowe USG po urodzeniu

Nerka mata lub powiekszona

Zwiekszona echogenicznos¢ migzszu

Zatarcie zréznicowania korowo-rdzeniowego

Torbiele

Wymiar AP miedniczki > 5-7 mm w 3-7. dobie zycia
> 10 mm w 4-6. tygodniu

Kielichy > 3mm, moczowod > S5mm

Pogrubiata sciana miedniczki, moczowodu, pecherza



Badania obrazujace UM

u dzieci

USG
Cystouretrografia mikcyjna
Scyntygrafia nerek dynamiczna/statyczna

Uro-TK, RM
Cystoskopia
Badanie urodynamiczne

DMSA

R

.............................




Jednostronna agenezja nerki

« Czestos¢ 1:500 - 1:2000 urodzen
» (Czesciej chtopey, NL, moze wystepowac rodzinnie

Postepowanie
* Prenatalne podejrzenie agenezji — USG po urodzeniu
» Wykluczenie ektopii, odchylenia w jedynej nerce — SC

 ZUM lub odchylenia w jedynej nerce — CUM

« Brak przerostu wyrbwnawczego
jedynej nerki - ogniska dysplazji

Rokowanie
- mozliwos¢ rozwoju NT i PChN

-




Obustronna agenezja

« (Czestosc¢ 1:1500 - 1:4000 urodzen

* Prenatalne USG
- brak migzszu obu nerek
- bezwodzie/matowodzie po 20 tyg

» Zespot Potter - dysmorfia twarzy, deformacje kostne,
niewydolnos¢ oddechowa (hipoplazja ptuc) i nerek

Postepowanie

* Prenatalne potwierdzenie wady — RM
« Terminacja lub kontynuowanie cigzy

* Porod w osrodku referencyjnym



Aplazja nerki

Czestos¢ 1:1000 urodzen
Czesciej chtopcy, NL
Szczatkowa nerka
- skrajnie mata
- obecny moczowod
- brak lub wybitnie | funkcja nerki w SC

Czesto wady rozwojowe narzgdow ptciowych




Hipoplazja nerki

» Czestosc¢ 1:500 - 1:800 urodzen
« (Czesciej dziewczynki, NP

USG

* Nerka mniejsza od prawidtowej o 1/3

« (Czesto budowa ptatowata

« Prawidtowa echogenicznos¢ migzszu

* Prawidlowe zréznicowanie korowo-rdzeniowe

SC - | funkcja nerki

Rokowanie
* Moze wspotistnie€ ze zwezeniem tetnicy nerkowej — NT
« Obustronna hipoplazja — PChN



Dysplazja nerki

» (Czestosc¢ 1:2000 urodzen

« Catkowity lub czesciowy brak prawidtowych nefronéw z obecnoscig
struktur ptodowych

« Jednostronna/obustronna, ogniskowa/rozlana

* |zolowana/towarzyszy wadom utrudniajgcym odptyw moczu

USG

* Nerka mniejsza od prawidtowe]

* 1 echogenicznos¢ migzszu

« Zatarcie zréznicowania korowo-rdzeniowego
* Drobne torbiele w korze

SC - brak lub | funkcja nerki

Rokowanie
* Mozliwos¢ rozwoju NT i PChN



Dysplazja wielotorbielowata nerki
(MCKD)

« Jednostronna 1:2400 - 1:4300 urodzen

* Obustronna 1:20.000

» (Czesciej chtopey, NL, moze wystepowac rodzinnie
 70% przyp. rozpoznawanych prenatalnie

* W miejscu nerki twor wielotorbielowaty
- brak prawidtowego migzszu nerki
- atrezja miedniczki i moczowodu
- szczgtkowa lub brak t. nerkowe] USG

Mozliwosc¢ wspotistnienia wad rozwojowych UM i narzgdow
ptciowych



MCKD

Postepowanie

Prenatalne podejrzenie MCKD — USG po urodzeniu
Potwierdzenie rozpoznania, odchylenia w jedynej nerce — SC
ZUM lub odchylenia w jedynej nerce - CUM

Rokowanie

Zanik lub | MCDK u 60-89% dzieci
NT i/lub PChN, jezeli zmiany bliznowate w jedynej nerce

Ryzyko rozwoju guza Wilmsa w MCDK zblizone do populacyjnego
Wskazania do nefrektomii MCDK

- pojawienie sie w USG tkanek litych z tendencjg do wzrastania

- znaczne rozmiary MCKD, ryzyko pekniecia torbiel



ADPKD

* 1:400 — 1:1000 osob rasy biatej (choroba genetyczna)
* Torbiele réznej wielkosci w korze i rdzeniu

» Powstajg z roznych czesci nefronu

USG

« U dzieci nerki prawidtowe lub powiekszone,
hiperechogenne z/bez obecnosci torbiel

« Torbiele w nerkach moga by¢ wykrywane
u ptodow w 2-3 trymestrze cigzy

USG

Rokowanie
 Rozpoznanie w okresie ptodowym lub w pierwszych latach zycia
— NT, mikroalbuminuria, niewielkie | GFR u starszych dzieci
 Rozpoznanie u starszego dziecka
— RR i czynnos¢ nerek w dziecinstwie prawidtowe



ARPKD

* 1:6000 — 1:55000 urodzen (choroba genetyczna)
* Drobne torbiele w korze i rdzeniu
 Powstajg z cewek zbiorczych

Diagnostyka

* Najciezsze przypadki wykrywane prenatalnie
- nerki duze, hiperechogenne, bez torbieli
- matowodzie, utrudniony porod
- masy guzowate w jamie brzusznej
- zaburzenia oddychania - hipoplazja ptuc

» Lzejsze przypadki wykrywane w USG po urodzeniu
- powolne narastanie wielkosci nerek
- drobne torbiele ,obraz pieprzu i soli”



Objawy ARPKD

Nerki
« Dysfunkcja cewek nerkowych
- uposledzenie zageszczania i zakwaszania moczu
- wapnica nerek, biatkomocz, krwinkomocz
 NT u dzieci z prawidtowg i uposledzong czynnoscig nerek
« Postepujgca PChN, u wiekszosci dzieci SNN do 15. roku zycia

Watroba

 Powiekszenie watroby, wioknienie przestrzeni okotowrotnych
« Poszerzenie wewnatrzwatrobowych drég zotciowych

« Nadcisnienie wrotne z zylakami przetyku

* Powiekszenie sledziony, hipersplenizm

* Przepukliny pepkowe, pachwinowe,mosznowe



Porownanie ADPKD i ARPKD

ADPKD ARPKD
Kliniczny poczatek | 3-5 dekada zycia okres perinatalny
Wielkosc nerek prawidtowe — duze duze, jednolite
Torbiele mikro- i makro 1-2mm
caty nefron cewka zbiorcza
dysgenezja drog
Zajecie watroby torbiele zotciowych,
wtoknienie
Choroba tak nie
uktadowa




Ektopia nerek

Czestosc¢ 1:1000 - 17000

Niedokonany zwrot

Nerka miedniczna, biodrowa, piersiowa

Skrzyzowane przemieszczenie ze zrosnieciem / bez zrosniecia

———

y €

Nerka Skrzyzowanie przemieszczenie
miedniczna Ze zrosnieciem



Zdwojenie moczowodu

» (Czestosc: 15:1000 urodzen
« Zdwojenie niecatkowite 5 x czesciej niz catkowite

N

Catkowite Niecatkowite



Postepowanie w zdwojeniu

moczowodu
« Zdwojenie niepowiktane - tylko USG DMSA
« CUM |
- SC ‘9
 Uro-TK kY

« Cystoskopia

Afunkcja dolnego uktadu NL

_ Uro-TK -
USG - wodonercze CUM - OPM do wodonercze
dolnego uktadu dolnego uktadu NL obu dolnych

uktadow



Uroterocele

Ureterocele proste rozpoznawane gtownie u dorostych
Ureterocele ektopowe 4 x czesciej u dziewczynek niz u chtopcow
U 10% dzieci ureterocele wystepuje obustronnie

Torbielowate poszerzenie

pecherzowego ujscia moczowodu

Ureterocele proste

- torbiel ujScia moczowodu adder |
pojedynczego = '

Ureterocele ektopowe N\

Duplicated b3
ureter

Bladder

- torbiel ujscia moczowodu
,gornego” Proste Ektopowe



Postepowanie w ureterocele

USG

SC

CUM - ureterocele ektopowe
Uro-TK o 1o
Cystoskopia USG

Cystouretrografia

mikcyjna Uro-TK

Ureterocele Ureterocele




OPM

* Rozpoznawany u 1-2% zdrowych dzieci |
40-70% z ZUM w wywiadzie

» Czesciej wystepuje u bezobjawowego rodzenstwa i
potomstwa matek z OPM w dziecinstwie



Etiologia OPM

1) Wysokie cisnienie mikcyjne (leak point pressure)

Przeszkoda podpecherzowa

« Czynnosciowa
- zaburzenia czynnosci pecherza moczowego

* Anatomiczna
- wrodzona - stulejka, ZCT, ektopia ujscia moczowodu, uchyiki
- nabyta - synechia

2) Nieprawidtowa budowa potaczenia moczowodowo-pecherzowego
- najczesciej w zdwojeniu moczowodu



Wskazania do CUM

1) Odchylenia w badaniu USG

 Poszerzenie UKM i moczowodu

 Poszerzanie sie UKM / moczowodu w trakcie badania
 Powiktane zdwojenie nerki

 Ureterocele ektopowe

« Mata nerka

« Brak przerostu wyrownawczego jedynej nerki

*  Obustronne wodonercze

« Jednostronne wodonercze przed leczeniem operacyjnym
 Pogrubienie sciany pecherza moczowego



Wskazania do CUM

2) Inne

« Zakazenia uktadu moczowego

« Wady zewnetrznych narzgdow ptciowych

« Zarosniecie odbytu

* Przepuklina oponowo-rdzeniowa

* Podejrzenie pecherza neurogennego (wywiad, USG)
* Nietrzymanie moczu dzienne

* Przygotowanie do przeszczepu nerki

* Przed planowanym zabiegiem urologicznym

Uwaga

Ektopia nerki, agenezja, MCKD i jednostronne wodonercze, bez
nieprawidtowosci w drugiej nerce, nie sg wskazaniem do CUM



Postepowanie w OPM

* USG

- CUM

* SC — OPM lll-V°

« Badanie urodynamiczne
» Cystoskopia

Cystouretrografia mikcyjna

OPMI°NP  Ob.OPMIle  OPMIII°PNL OPMIVeNL Ob. OPM V°



Leczenie OPM

Zachowawcze
* Leczenie zaburzen czynnosci pecherza
- cystometria/przeptyw cewkowy

Endoskopowe - wskazania
« Nawroty ZUM; postep zmian bliznowatych w nerkach (SC)
« Zabieg zwykle u dzieci > 1. roku zycia
« Skutecznosc
- OPM lI-111° 90%; OPM IV-V° 70-80% po 2-3 krotnym zabiegu

Chirurgiczne - wskazania
« Bardzo rzadko - OPM V°, OPM wtérne do wad anatomicznych

« Zabieg antyrefluksowy, przetoka moczowodowo-skorna,
pecherzowo-skorna



Moczowod olbrzymi

Kazde poszerzenie moczowodu, niezaleznie od przyczyny,
przekraczajgce 7 mm

Podziat

1) Przeszkodowy

* Pierwotny - zwezenie potgczenia moczowodowo-pecherzowego
» Wtorny - przeszkoda podpecherzowa, dysfunkcja pecherza

2) Odptywowy

3) ldiopatyczny

 Pierwotny - czesto u noworodkow

» Wtorny - poliuria, ZUM, zespot suszonej sliwki



Postepowanie w moczowodzie
olbrzymim

« USG

- CUM

 SC z furosemidem
* Uro-TK Moczowdd olbrzymi NL
« Badanie urodynamiczne

» Cystoskopia

o
N LR

USG Scyntygrafia EC Uro-TK



Leczenie moczowodu
olbrzymiego

* Poszerzenie moczowodu < 10mm - zwykle leczenie zachowawcze

« Wskazania do leczenia operacyjnego
- pogarszanie sie funkcji nerki w scyntygrafii nerek
- nawroty ZUM
- dolegliwosci bolowe £\
- kamica uktadu moczowego ) A ) !

- Lo \ A /
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Przetoka Przetoka
Williamsa Sobera



Wrodzone wodonercze

Poszerzenie UKM bedace nastepstwem utrudnionego odptywu
moczu

Jedna z najczesciej rozpoznawanych wad UM
Czesciej chtopcy, NL
Obustronne wodonercze u ok. 10% dzieci

A4

Stopien |
AP < 5-7 mm 5/7-10 mm > 10 mm > 15 mm



Przyczyny wodonercza

Wewnetrzne

« Zwezenie potgczenia miedniczkowo-moczowodowego
« Hipoplastyczny odcinek moczowodu

« Woysokie odejscie moczowodu z miedniczki

Zewnetrzne
» Dodatkowe naczynie krwionosne
« Ciesn nerki podkowiastej



Postepowanie w wodonerczu

« USG
SC z furosemidem
- CUM
- obustronne wodonercze, ZUM
- jednostronne wodonercze - przy podejrzeniu OPM w USG,

przed leczeniem chirurgicznym
U r O _ T K Badanie dynamiczne nerek 99m-Tc EC

Uro-TK —
Wodonercze NL Scyntygrafia EC



Leczenie wodonercza

Zachowawcze

Dtugofalowa obserwacja - USG, scyntygrafia nerek

Ustgpienie wodonercza u wiekszosci dzieci w pierwszych 2.
latach zycia

20-40% niemowlat z bezobjawowym wodonerczem wymaga
leczenia chirurgicznego w pozniejszym terminie

Chirurgiczne

Narastanie wodonercza w USG

Obnizenie sie udziatu nerki w oczyszczaniu w SC
Utrudnienie odptywu moczu w SC

Nawracajgce ZUM, bdle w okolicy

ledzwiowej, krwinkomocz, roponercze



Zastawki cewki moczowe)
tyinej

« (Czestosc¢ 1:5000 - 1:8000 urodzen
* Najczestsza przyczyna przeszkody podpecherzowej u chtopcow
« 40-60% ZCT rozpoznawana prenatalnie

» Powstanie ZCT we wczesnym okresie cigzy - hipodysplazja
nerek, matowodzie, hipoplazja ptuc

« Powstanie ZCT w pdzniejszym okresie cigzy - réznego stopnia
poszerzenie gornych drog moczowych

Pecherz moczowy
Wzgorek nasienny Cewka moczowa
©
ZCT <

typ | typ Il typ 1l



Objawy kliniczne ZCT

Typ |
* Mnigj nasilone, w pdzniejszym wieku
« Zazwyczaj ZUM, moczenie nocne

Typ llI
* Objawy w okresie ptodowym lub noworodkowym

 Matowodzie, hipoplazja ptuc, zaburzenia oddychania
* Pecherz zastawkowy

« Hipodysplazja nerek, wodonercze

« Zaburzenia mikcji

- kroplowe oddawanie moczu z wysitkiem
Niewydolnos¢ nerek

USG - pogrubiata
Sciana pecherza



ZCT w cystouretrografii

Poszerzenie cewki tylnej, zwezenie cewki dystalnej
Przerost sciany pecherza

- wzmozona trabekulacja sciany

- uchytki pecherza
Moczowod olbrzymi, OPM

: I Odptyw
Zaleganie moczu po mikgcji hY

srodnerkowy

Uchyiki
pecherza

Poszerzona
cewka tylna



Postepowanie w ZCT

USG w 1. dobie zycia

Cewnik do pecherza moczowego
Przekazanie do osrodka urologicznego
CUM

Cystoskopia + TUR

Czasowe odbarczenie

gornych drog moczowych

SC

Cystometria

Cystoskopia -
przerosniety, beleczkowany
pecherz moczowy



