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Wstep

Aleksandra Zurowska

Wrodzone schorzenia ukfadu moczowego stanowig powazng przyczyne
chorobowosci, a takze Smiertelnosci w wieku rozwojowym. Odpowiadajg one za
okoto 60% wszystkich przypadkow schytkowej niewydolnosci nerek u dzieci. Wedtug
Polskiego Rejestru Dzieci Leczonych Nerkozastepczo uropatie zaporowe stanowity
29%, hipo/dysplazje nerek 11%, a torbielowato$¢ nerek 10% wszystkich rozpoznan

u ponad 700 dzieci dializowanych w Polsce od 2000 roku (Rysunek 1).
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Rysunek 1. Udziat wrodzonych schorzen uktadu moczowego w rozwoju schytkowej
niewydolnosci nerek u dzieci. Dane z Polskiego Rejestru Dzieci Leczonych
Nerkozastepczo 2006-2007.

Znaczna cze$¢ wrodzonych anomalii uktadu moczowego - CAKUT (Congenital
Anomalies Kidney and Urinary Tract) wystepuje spontanicznie jako zaburzenie
embriogenezy, chociaz rosnie lista anomalii o podtozu genetycznym. Niektore
nieprawidtowosci nerek i drog moczowych sg wynikiem znanych zaburzen lub
zespotdow genetycznych (wielotorbielowatos¢ nerek dominujgca i recesywna, zespot

Bardet-Biedl'a, zespét Beckwith-Wiedemann’a).



Wprowadzenie w latach 80-tych powszechnych badan ultrasonograficznych ptodu
zmienito w sposob spektakularny diagnostyke wrodzonych anomalii uktadu
moczowego. Okazato sie, ze sg one stosunkowo fatwo rozpoznawalne u ptodu
i stanowig prawie 50% wszystkich stwierdzanych zaburzen. W ciggu ostatnich 20 lat
odsetek ptodow z prenatalnym podejrzeniem nieprawidtowosci uktadu moczowego
zwiekszyt sie do 1% catej populacji badanych. W krajach, w ktorych stosuje sie
rutynowe badanie ultrasonograficzne kobiety ciezarnej coraz wiekszy odsetek
nieprawidtowosci uktadu moczowego - AUTA (Antenatally Detected Urinary Tract
Abnormalities) jest wykrywany przed wystgpieniem jakichkolwiek objawow
klinicznych. Dzieki temu Smiertelnos¢ noworodkoéw np. z zastawkami cewki tylnej
znacznie sie zmniejszyta. Nagromadzone doswiadczenie przyczynito sie do
ograniczenia wskazan do prenatalnych interwencji chirurgicznych oraz nauczyto nas
wiekszej ostroznosci zaréwno w interpretowaniu stwierdzanych badaniem

prenatalnym nieprawidtowosci jak tez prognozowaniu przysztej funkcji nerek.

Efektem wprowadzenia rutynowej ultrasonografii ptodu jest pojawienie sie grupy
noworodkow zdrowych, ktore sg kierowane do dalszej diagnostyki nefro-urologiczne;j.
Majac na uwadze koniecznos¢ ochrony najmfodszych pacjentow z banalnymi
nieprawidtowosciami przed ewentualnym niepotrzebnym napromieniowaniem
zaistniata potrzeba ponownego okreslenia wskazan do diagnostyki radiologiczne.
Szczegdlnie dyskusyjng grupg stanowig obecnie noworodki z prenatalnie
rozpoznanym wodonerczem. Algorytmy postepowania u noworodkow z wrodzong
przeszkodg podmiedniczkowg, przypecherzowg, czy tez wstecznym odptywem
pecherzowo-moczowodowym sg bardzo rézne. Obserwuje sie jednak wyrazng

tendencje do coraz bardziej zachowawczego postepowania.

Wczesna diagnostyka noworodkdéw z zaburzeniami rozwojowymi uktadu moczowego
zmienita podejscie nefrologow do wielu obserwowanych schorzen. Historia naturalna
miedzy innymi wstecznego odptywu pecherzowo-moczowodowego, wrodzonego
wodonercza, zastawek cewki tylnej, czy dysplazji wielotorbielowatej nerek jest pisana
od nowa. Proces ten wymaga ponownego okreslenia wskazah do wykonywania

badan diagnostycznych oraz leczenia chirurgicznego i zachowawczego.

Polskie Towarzystwo Nefrologii Dzieciecej podjeto wyzwanie wywotane zaistniatg

rewolucjg w diagnostyce i leczeniu wrodzonych wad drég moczowych. Wspdinie



z przedstawicielami potoznikow, neonatologow i urologodw dzieciecych opracowano

ponizej przedstawione zalecenia.

Autorzy zalecen majg nadzieje, ze pomogg one neonatologom, pediatrom oraz
nefrologom i urologom dzieciecym w uporzadkowaniu postepowania z tg coraz
liczniejszg grupg noworodkow, utatwig podejmowanie decyzji co do kontynuaciji lub
zaniechania dalszych badan diagnostycznych, przyspiesza rozpoznanie
u noworodkow wymagajgcych szybkiej interwencji chirurgicznej, a jednoczesnie

ochronig zdrowe dzieci przed nadmierng diagnostyka radiologiczna.

Nalezy jednak zdawaé sobie sprawe, Ze przedstawione zalecenia sg jedynie
wskazoéwkami wynikajagcymi z opinii ekspertow oraz istniejgcego pismiennictwa
naukowego. Nie zastgpig one wiedzy i zdrowego rozsgdku lekarza prowadzgcego
dane dziecko. Zalecenia te beda zmieniaC sie w sposoOb dynamiczny wraz
z gromadzeniem zarowno wiedzy i doswiadczenia przez osrodki nefrologiczne

i urologiczne, jak i publikacjg wynikow rozlegle prowadzonych badan genetycznych.



Ocena uktadu moczowego w badaniu prenatalnym u ptodu.

Piotr Kaczmarek

Zgodnie z Rekomendacjami Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego, kobieta

ciezarna powinna mie¢ wykonane obligatoryjnie trzy skriningowe badania

ultrasonograficzne ptodu:

11. — 14. tydzien cigzy
18. — 22. tydzien cigzy
30. — 34. tydzien cigzy

W aspekcie oceny uktadu moczowego u ptodu:

Badanie w 11. — 14. tygodniu cigzy umozliwia ocene obecnosci pecherza
moczowego, (ktéra nie jest obligatoryjna) oraz wykrycie niewielu patologii np.
zastawki cewki tylnej.

Badanie w 18. — 22. tygodniu cigzy umozliwia optymalng ocene budowy uktadu
moczowego z uwidocznieniem pecherza moczowego, nerek, uktadu kielichowo —
miedniczkowego (UKM) oraz ocene potencjalnych anomalii: poszerzen UKM,
agenezji uktadu moczowego (catkowitej, czesciowej), wynicowania pecherza
moczowego, uropatii zaporowych, zmian torbielowatych nerek, matowodzia
uwarunkowanego anomaliami uktadu moczowego.

Badanie w 30. — 34. tygodniu cigzy umozliwia ocene budowy uktadu moczowego
z uwzglednieniem podzniej wystepujacych anomalii, monitorowanie wczesniej

opisanych nieprawidtowosci.

Najczesciej wystepujgce anomalie uktadu moczowego u ptodu — diagnostyka,

postepowanie prenatalne (zarys).

1. Poszerzenie miedniczek nerkowych (jednostronne, obustronne):

e < 24. tygodnia cigzy szerokos¢ przednio — tylna (A - P) miedniczki nie powinna
przekracza¢ 5mm, wartos¢ wieksza obliguje do kontrolnej oceny uktadu
moczowego ptodu w 3. trymestrze cigzy (po 28. tygodniu).

e > 28. tygodnia cigzy szeroko$¢ przednio — tylna (A - P) miedniczki nie powinna
przekracza¢ 8mm, wartos¢ wieksza obliguje do kontrolnej oceny uktadu

moczowego u noworodka w 3.-5. dobie zycia i w 4.-6. tygodniu zycia.



Szerokos$¢ miedniczki ponad 10mm w kazdym czasie trwania cigzy obliguje do
kontrolnej oceny uktadu moczowego u noworodka w 1.-5. dobie zycia i/lub
w 2.-4. tygodniu zycia oraz pogtebienia diagnostyki pourodzeniowej zgodnie
z zaleceniami urologa / nefrologa dzieciecego.

Poszerzenie kielichow ponad 4mm ze wspotistniejgcym poszerzeniem

miedniczki ponad 5Smm — jak powyzej.

2. Agenezja nerek obustronna:

Zwykle skojarzona z bezwodziem po 20. tygodniu cigzy, rokowanie zte.
Zalecana amnioinfuzja diagnostyczna z nastepowg oceng dopplerowska
obecnosci tetnic nerkowych i obecnosci pecherza moczowego miedzy
tetnicami pepkowymi (osrodek referencyjny).

Jednostronna agenezja nerki zwykle nie kojarzy sie ze zmniejszeniem
objeto$¢ ptynu owodniowego, jej rozpoznanie jest trudne (potwierdzenie -

osrodek referencyjny), rokowanie dobre.

3. Uropatie zaporowe:

Najczesciej wystepujgce to: miedniczkowo — moczowodowa (mozliwe
poszerzenie moczowodow / moczowodu) oraz zastawka cewki tylnej (mozliwa
diagnoza juz w 1. trymestrze).

W wybranych przypadkach (obustronnej masywnej uropatii, zastawki cewki
tylnej) po uzyskaniu prawidtowych czynnikéw rokowniczych mozliwa terapia
wewnatrzmaciczna w  niektérych  osrodkach referencyjnych  (,shunt
doowodniowy”).

Uropatie jednostronne z prawidtowg funkcjg nerki przeciwnej nie powinny byc¢
wskazaniem do terapii wewnagtrzmacicznej.

Rokowanie réozne.

4. Zmiany torbielowate nerek:

Najczesciej wystepujgce: wielotorbielowato$§¢ nerek o dziedziczeniu
autosomalnie recesywnym, wielotorbielowatos¢ nerek o dziedziczeniu
autosomalnie  dominujgcym, dysplazje torbielowate, torbiele nerek
towarzyszgce uropatiom zaporowym.

Moga wspdtistnie¢ z innymi anomaliami (zespoty genetyczne) — konieczno$é
poszerzenia diagnostyki w osrodku referencyjnym (m.in. amnioinfuzja

diagnostyczna, echokardiografia ptodowa, badanie cytogenetyczne).



e (Ograniczona mozliwosc¢ terapii wewnatrzmaciczne;j.

¢ Rokowanie zte / rozne.

5. Matowodzie:

¢ R&éznorodna etiologia (najczesciej: anomalie nerek, przedwczesne odptyniecie
ptynu owodniowego, niewydolnos¢ tozyska).

o Wskaznik objetosci ptynu owodniowego (AFI) < 5¢cm..

e Diagnostyka w osrodku referencyjnym (amnioinfuzja diagnostyczno -
terapeutyczna, echokardiografia ptodowa).

e W przypadku masywnego odptywania ptynu owodniowego brak wskazan do
ciagtej amnioinfuz;ji.

e Gtownym powiktaniem matowodzia dla noworodka jest hipoplazja ptuc.

¢ Rokowanie rézne /zie.

Pismiennictwo:

1)
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Zalozenia diagnostyki ultrasonograficznej uktadu moczowego u pacjentdéw z wada

wrodzong ukfadu moczoweqo.

Piotr Czarniak

Zalecenie 1. Ultrasonografia (USG) jest podstawowg metodq rozpoznawania wad
wrodzonych uktadu moczowego u dzieci, tak w diagnostyce prenatalnej, jak

i postnatalnej.

Zalecenie 2. Badanie ultrasonograficzne noworodka lub niemowlecia z podejrzeniem
wady uktadu moczowego powinno by¢ wykonywane przez przeszkolonych

specjalistow, w odpowiednich warunkach.

Ultrasonografia (USG) jest podstawowg metodg rozpoznawania wad wrodzonych
uktadu moczowego u dzieci. Badanie to pozwala uwidoczni¢ wszystkie elementy
uktadu moczowego, tak w diagnostyce prenatalnej, jak i u dziecka po porodzie.
U noworodkéw jak i u starszych dzieci ultrasonografia daje mozliwo$¢ zobrazowania
uktadu moczowego, w tym nerek, w kazdych warunkach klinicznych. Do gtéwnych
zalet metody nalezy brak szkodliwego wptywu ultradzwiekow w zakresie
diagnostycznym na pacjenta, w tym takze na ptéd i noworodka, co umozliwia

powtarzanie badan USG w zaleznosci od potrzeb klinicznych.

Badanie USG noworodka lub niemowlecia z podejrzeniem wady wrodzonej ukfadu
moczowego powinno by¢é wykonywane przez przeszkolonych specjalistow,
w odpowiednich warunkach. Nalezy bezwzglednie przestrzegac, aby:

- badanie wykonane byto aparatem USG nowej generacji wyposazonym w sondy
szerokopasmowe, wysokiej rozdzielczosci typu convex i liniowe.

- badanie wykonywane byto przy uzyciu sondy co najmniej 7 MHz. Jezeli badanie
przeprowadzane jest sondg convex 5 MHz, konieczne jest wykonanie dodatkowych
przekrojow sondg liniowg o czestotliwosci 7 MHz lub wyzszej. Obrazowanie sondg
liniowg wysokiej czestotliwosci umozliwia doktadng ocene szerokosci warstwy

migzszowej, struktury korowo-rdzeniowej nerek, UKM oraz moczowodow.

- badanie byto wykonywane w cieptym pomieszczeniu, tak aby rozebranemu dziecku
zapewni¢ komfortowe warunki. Czas badania USG dziecka z wrodzong wadg uktadu

moczowego jest dtuzszy w poréwnania do badania standardowego.



- badanie USG u dzieci z zaburzeniami adaptacji do zycia pozatonowego lub
u wczesniakbw wymagajgcych intensywnego nadzoru powinno odbywacC sie

w inkubatorze.

- badanie USG u noworodkdéw i niemowlgt, odmiennie niz u dorostych i starszych
dzieci, wykonuje sie bez specjalnego przygotowania. Zaleca sie, aby badac¢ po
karmieniu. Adekwatne nawodnienie dziecka pozwoli w prawidtiowy sposéb ocenic
stopien poszerzenia UKM.

- terminy, w ktorych powinny by¢ wykonywane badania ultrasonograficzne
w diagnostyce dziecka z wrodzong wadg uktadu moczowego sg uzaleznione od
rozpoznania prenatalnego, stanu dziecka po porodzie oraz, w przypadku uropatii

zaporowych, stopnia nasilenia wady.

W przypadku, gdy potrzebne jest wczesne podjecie interwencji urologicznej celem
przywrocenia drogi odptywu moczu, np. w obustronnym skrajnym wodonerczu,
wodonerczu dotyczacym pojedynczej nerki czy w przypadku zastawek cewki tylnej,
USG nalezy wykona¢ w pierwszych 24 godzinach. W przypadku innych wad terminy,
w ktérych powinny byé wykonywane badania ultrasonograficzne zostaty

przedstawione w dalszej cze$ci zalecen

Prawidtowy obraz USG ukfadu moczowego wyklucza obecnos¢ wrodzonej wady
uktadu moczowego, poza odptywem pecherzowo-moczowodowym
i wielotorbielowatoscig nerek o dziedziczeniu autosomalnie dominujgcym. Wszelkie
odchylenia od prawidtowego obrazu USG ukiadu moczowego w badaniu

u noworodka mogg swiadczy¢ o obecnosci wrodzonej wady uktadu moczowego.
Prawidtowy obraz USG uktadu moczowego obejmuje nastepujace elementy:

1) nerki o prawidtowej wielkosci w stosunku do wieku i wzrostu, o zachowanej

echostrukturze korowo-rdzeniowej, prawidtowej echogenicznosci kory.

2) UKM nieposzerzony — kielichy niewidoczne, miedniczka o wielkoSci

nieprzekraczajgcej 4mm w wymiarze A-P.
3) moczowody — widoczne lub niewidoczne (jesli widoczne nalezy poda¢ wymiar).

4) pecherz moczowy o gtadkich zarysach $ciany, z grubo$cig nie przekraczajaca 2-

3mm (przy wypetnionym pecherzu).
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Parametrem oceniajgcym wielkosc¢ nerek najczesciej jest ich dtugos¢, rzadziej podaje
sie ich szerokos¢ i grubos¢, czy oblicza objetos¢. Do tej pory nie ma duzych badan

oceniajgcych wielkos¢ nerek w populacji noworodkdéw i niemowlgt w Polsce. W tabeli

ponizej podano wielkosci nerek opisane w pismiennictwie. (Tabela 1)

Lp | Wiek dziecka Wielkos¢ nerek Autor
1 Noworodki Oceniono dtugosé i grubosé: Scott JES, Hunter EW, i wsp
urodzone o czasie z
prawidtowa masa - dtugos¢ nerki prawej 4.21cm + 0.45 Archives of Disease in
: Childhood 1990; 65: 361-364
urodzeniow3 - dtugos¢ nerki lewej 4.31cm + 0.46
- grubos¢ nerki prawej 2.23cm +0.27
- grubosc¢ nerki lewej 2.14cm +0.23
2 Noworodki Oceniono dfugosc i objetosé nerek: Dinkel E, Ertel M i wsp.
urodzone o czasie z
prawidtowa masa - dtugosc nerki 3.4 - 5cm Pediatr Radiol 1985; 15:38.
urodzeniow3 - objetos¢ nerki 5.7-14.3 cm’
3 Noworodki Oceniono dtugos¢ nerek: Soyupak S, Narh N i wsp.
urodzone o czasie z
prawidtowa masa - dtugosc nerki prawej — 5cm (zakres 4 —5.8cm) | Eur J Radiol 2000; 43: 73-78
urodzeniowa - dtugosc nerki lewej — 5cm (4.2 -5.9cm)
4 Noworodki Oceniono dtugosé nerek: Soyupak S, Narh N i wsp.
urodzone
przewdczeénie - dtugosc nerki prawej — 4cm (zakres 3 —4.9cm) | EurJ Radiol 2002; 43: 73-78
- dtugosc nerki lewej — 4cm (zakres 3 —4.7cm)
5 Niemowleta Oceniono dtugos¢ nerek: Soyupak S, Narh N i wsp.
-dtugos¢ nerki prawej— 5.3cm(zakres 5 — 6.4cm) | Eur J Radiol 2000; 43: 73-78
-dtugos¢ nerki lewej—5.6cm (zakres 4.7 — 6.4cm)
6 Niemowleta 1 — 3 | Oceniono dtugos¢ nerek: Konus O, Ozdemir A, i wsp. Am
miesigc zycia J Roentgenol 1998;171: 1693-
-dtugos¢ nerki prawej — 5cm + 0.58 1698
-dtugos¢ nerki lewej —5cm + 0.55

W wadach wrodzonych ukfadu moczowego przebiegajacych z poszerzeniem
uktadow kielichowo-miedniczkowych wazne jest dokonanie pomiaru miedniczki

w wymiarze przednio-tylnym (A-P). Za poszerzenie wymagajace dalszej weryfikaciji
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przyjmuje sie wymiar A-P miedniczki 6mm i powyzej. W ocenie stopnia poszerzenia
UKM pomocna moze by¢ takze czterostopniowa klasyfikacja wg. Society for Fetal
Urology lub skala Gringona. W szczegolnych przypadkach UKM moze by¢ miernie

poszerzony, bez obecnosci cech uropatii zaporowej (Tabela 2).

1) Warianty anatomiczne
a) olbrzymie kielichy (megacalyces)
b) wiotka miedniczka zewnatrznerkowa
c) moczowdd olbrzymi (megaureter)
d) olbrzymi pecherz (megacytis, megacytis-megaureter syndrom)
2) Odptywy pecherzowo-moczowodowe
3) ZUM z poszerzeniem moczowodu i UKM
4) Wielomocz
a) moczowka prosta i nerkopochodna

b) hipokalemia

Tabela 2. Przyczyny poszerzenia uktadu moczowego przy braku przeszkody
w odptywie moczu.

Podsumowanie:

Najwazniejszym badaniem obrazowym w diagnostyce postnatalnej wrodzonych wad
uktadu moczowego jest ultrasonografia. Badanie powinno by¢é wykonane po
karmieniu, aby dziecko byto prawidtowo nawodnione. W czasie wykonywania USG
konieczna jest szczegotowa ocena wszystkich czesci uktadu moczowego.
W przypadku stwierdzenia wady wrodzonej ukladu moczowego konieczna jest

weryfikacja wady w osrodku specjalistycznym.
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Postepowanie z noworodkiem z prenatalnym podejrzeniem wady wrodzonej uktadu

moczowego W pierwszych dniach zycia.

Marcin Tkaczyk

Zalecenie 3. Pordod dziecka, u ktorego podejrzewa sie powazng wade wrodzong
uktadu moczowego powinien odbywac sie w osrodku referencyjnym Ill stopnia,

zapewniajgcym mozliwo$c konsultacji urologa i nefrologa dzieciecego.

Zalecenie 4. Zaleca sie, by wszystkie dzieci z podejrzeniem prenatalnym wady
uktadu moczowego miaty wykonane badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej
w pierwszych dobach Zycia (doba 1.-7.). O terminie badania decyduje stan dziecka
i rodzaj podejrzewanej wady (badanie pilne w 1.-2. dobie, a badanie planowe w 3.-7.
dobie).

Zalecenie 5. Do ustalenia postepowanie zalecane jest kolejne badanie
ultrasonograficzne jamy brzusznej, ktére powinno zosta¢ wykonane w terminie 4.-6.

tygodni od pierwszego.

Nieprawidtiowy obraz nerek ptodu w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym jest
objawem czestym, stwierdzanym nawet u 1% badanych. Poszerzenie miedniczki
nerkowej ptodu opisywane jest najczesciej, ale dane ultrasonograficzne moga dawac
podstawy do podejrzen przeszkody podpecherzowej, wstecznego odptywu
pecherzowo-moczowodowego lub zaburzeh struktury migzszu nerek (hipoplazja,
dysplazja, torbiele). Noworodek z prenatalnym podejrzeniem wady wrodzonej uktadu
moczowego powinien w pierwszych dobach po urodzeniu zosta¢ poddany
diagnostyce w kierunku jej potwierdzenia badz wykluczenia. Zakres tej diagnostyki
i czas jej wykonania zalezy od obrazu wady podejrzewanej prenatalnie oraz od stanu

w okresie okotoporodowym.

Do ustalenia wtasciwego postepowania z noworodkiem lekarz neonatolog powinien
mie¢ mozliwosc¢ analizy: ilosci wod ptodowych, prenatalnej oceny wielkosci nerek
i uktadu moczowego, stanu klinicznego noworodka (skala Apgar) i wielko$ci diurezy

po porodzie.
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Zgodnie z obecnie obowigzujgcymi standardami pordéd dziecka, u ktérego
podejrzewa sie powazng wade wrodzong uktadu moczowego powinien odbywac sie
w osrodku referencyjnym zapewniajgcym intensywng opieke okotoporodowg
z mozliwoscig pilnej diagnostyki w pierwszych godzinach zycia. Takie postepowanie
powinno dotyczy¢ cigz/ptodow ze: skagpowodziem i bezwodziem, prenatalnym
podejrzeniem braku migzszu obu nerek lub zmianami typu torbielowatosci oraz
obrazem sugerujagcym obecnos¢ zastawek cewki tylnej (wodonercze i powiekszony

pecherz moczowy).

Pilna diagnostyka pourodzeniowa

Noworodek z podejrzeniem powaznej wady wrodzonej uktadu moczowego (zastawki
cewki tylnej, znaczne poszerzenie uktadow kielichowo-miedniczkowych, brak
migzszu nerek, duze hiperechogeniczne nerki), z towarzyszacym ciezkim stanem
0golnym powinien mie¢ wykonane badanie USG jamy brzusznej w pierwszej dobie
zycia. Nalezy monitorowa¢ diureze poprzez zatozenie cewnika do pecherza
moczowego oraz wigczyC profilaktyke zakazen uktadu moczowego — antybiotyk
(w przypadku podejrzenia zastawek cewki tylnej, znacznego poszerzenie uktadéw
kielichowo-miedniczkowych). Nalezy oceni¢ u niego czynnos¢ nerek poprzez pomiar
diurezy godzinowej oraz pomiar stezenia mocznika i kreatyniny w surowicy
(z uwzglednieniem wartosci tych wskaznikéw u matki). Noworodek, u ktérego
potwierdzi sie podejrzenie wady w USG powinien zostaé przekazany do osrodka
referencyjnego dysponujgcego mozliwoscig diagnostyki urologicznej oraz leczenia
nerkozastepczego dla dzieci (lll stopien referencyjnosci). Konsultacja urologiczna

i nefrologiczna powinna odbyc sie w trybie pilnym.

Planowa diagnostyka pourodzeniowa

Noworodki z podejrzeniem wady wrodzonej uktadu moczowego nie spetniajgce
kryterium pilnej diagnostyki powinny zosta¢ poddane planowym badaniom
ultrasonograficznym w 3.-7. dobie po urodzeniu (tuz przed wypisaniem z oddziatu
noworodkowego). Wykonujac badanie w tym okresie mozna unikngé wynikow
fatszywie ujemnych spowodowanych przejsciowym fizjologicznym gorszym
nawodnieniem dziecka w 1.-2. dobie Zzycia. Pozytywny wynik badania USG
determinuje dalsze postepowanie (patrz cze$¢ szczegotowa). Jesli wynik postnatalny

nie potwierdza podejrzenia wady, wskazane jest powtérne badanie USG po 4.-6.
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tygodniach od wypisania ze szpitala (4.-6. tydzien zycia lub pdzniej). Wg obecnie

obowigzujacych opinii

ekspertdw nie ma Kkoniecznosci

stosowania

rutynowej

profilaktyki zakazen uktadu moczowego w przypadku planowej diagnostyki.

Podejrzenie wady uktadu moczowego

w badaniu prenatalnym

Brak cech powaznej
wady ukfadu moczowego

b ~

Porod w osrodku I-ll stopnia

referencyjnosci

y

Dobry stan kliniczny

v

Diagnostyka planowa

v

USG w 3-7 dobie zycia

pd

Obraz prawidiowy

v

Skapowodzie

Podejrzenie zastawek cewki tylnej
Podejrzenie braku migzszu nerek
Podejrzenie torbielowatosci nerek

Wielowodzie

Powazny stan
kliniczny

USG w 4-6 tygodniu zycia

Potwierdzenie wady

'

Obraz prawidtowy

A 4

v

\ 4

Poréd w osrodku
referencyjnym
lll stopnia

A 4

Pilna diagnostyka
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USG w 1-2 dobie zycia
Cewnik do pecherza
Ocena diurezy godzinowe
Ocena czynnosci nerek
noworodka i matki

A 4

Mozna zaprzestaé¢
diagnostyki
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Postepowanie jak
w zaleceniach

szczegblnych

Pilna konsultacja urologa
i nefrologa dzieciecego

Przekazanie pod opieke osrodka
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Rysunek 2. Algorytm postepowania z noworodkiem z podejrzeniem wady wrodzonej
uktadu moczowego w pierwszych dniach zycia.
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Poszerzenie uktadu kielichowo-miedniczkowego nerki (jednostronne i obustronne).

Emeryk Samolewicz

Zalecenie 6. Jesli w prenatalnym badaniu USG rozpoznano izolowane jedno- lub
obustronne poszerzenie ukfadu kielichowo-miedniczkowego (UKM), nie istnigje
podejrzenie obecnosci wady ztozonej. Porod dziecka i wstepna postnatalna

weryfikacja wady moze mie¢ miejsce w szpitalu rejonowym.

Zalecenie 7. Za istotne poszerzenie UKM, wymagajgce monitorowania, uznaje sie
poszerzenie miedniczki nerkowej w projekcji A-P powyzej 5mm w 3.-7. dobie Zycia

i 10mm w 4.-6. tygodniu lub pozniej.

Zalecenie 8. W przypadku izolowanego, niepowiktanego, jedno- lub obustronnego

poszerzenia UKM nie ma wskazan do wykonania cystografii mikcyjney.

Synonimem poszerzenia UKM, uzywanym popularnie w pismiennictwie, jest
wodonercze. Przyczyng wrodzonego, izolowanego poszerzenia UKM jest przeszkoda
zlokalizowana na wysokosci potaczenia miedniczkowo-moczowodowego. Dzieci
z wrodzonym wodonerczem stanowig bardzo niejednorodng grupe pacjentow
réznigcych sie stopniem poszerzenia UKM, zwykle skorelowany z nasileniem
uropatii.

Wsrod wad uktadu moczowego wykrywanych prenatalnie najczesciej rozpoznawane
jest wodonercze jednostronne. Przyczyng poszerzenia UKM u ptodu jest najczesciej
przeszkoda zlokalizowana na wysoko$ci potgczenia miedniczkowo-moczowodowego.
Poszerzenie UKM moze by¢ takze jedynym widocznym objawem choroby dotyczacej
nizszych pieter uktadu moczowego, takich jak przeszkoda w obrebie potaczenia
moczowodowo-pecherzowego, odptyw pecherzowo-moczowodowy, ureterocele czy
przeszkoda podpecherzowa.

USG wykonane w okresie postnatalnym ma na celu doktadng ocene wszystkich
struktur uktadu moczowego i pozwala sprecyzowacC rozpoznanie. W przypadku
stwierdzenia u noworodka izolowanego poszerzenia UKM, dalsze postepowanie

diagnostyczne ma na celu wyodrebnienie tych dzieci, u ktérych przyczyng
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wodonercza jest przeszkoda zagrazajgca prawidtowemu funkcjonowaniu nerki, ktére
to przypadki wymagaja leczenia operacyjnego.

Za istotne poszerzenie UKM, wymagajgce monitorowania, uznaje sie poszerzenie
miedniczki nerkowej w projekcji A-P powyzej 5mm w 3.-7. dobie zycia i minimum
10mm w 4.-6. tygodniu lub pdzniej. Standardem w diagnostyce wodonercza jest
badanie renoscyntygraficzne, ktérego wynik decyduje o dalszych losach chorej nerki.
Ze wzgledu na dojrzewanie czynnosciowe nerek w pierwszych tygodniach po
urodzeniu, wskazane jest wykonanie badania izotopowego po 6.-8. tygodniu zycia
dziecka. Mniejsze niz w/w poszerzenia UKM monitorowane sg okresowo
wykonywanymi badaniami USG. W skrajnych postaciach wodonercza, w ktorych
znaczne poszerzenie UKM doprowadzito do zaniku migzszu nerki wymagana jest

konsultacja urologiczna i nefrologiczna juz po pierwszym badaniu USG.
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Poszerzenie UKM jednostronne

lub obustronne w badaniu prenatalnym

A 4

USG w 3-.7. dobie zycia

Miedniczka
v poszerzona w
Miedniczka poszerzona w wymiarze A-P >5 mm wymiarze A-P 220

mm. cienka kora

A 4 A 4

USG w 4.-6. tygodniu zycia Konsultacja nefrologa
lub urologa
v \ 4
Miedniczka poszerzona Miedniczka poszerzona
w wymiarze A-P w wymiarze A-P210mm
DO 10mm
A 4 \ 4
Monitorowanie Konsultacja nefrologa lub
USG urologa

Rysunek 3. Poszerzenie UKM — schemat postepowania.
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Megaureter — szeroki moczowod

Piotr Gastot

Zalecenie 9. Po potwierdzeniu rozpoznania szerokiego moczowodu, nalezy
noworodka przesta¢ do oddziatu urologii lub nefrologii dzieciecej celem dalszej

diagnostyki.

Zalecenie 10. Rozpoznanie megaureteru w USG wykonywanym postnatalnie
u dziecka, u ktérego prenatalnie nie stwierdzano poszerzenia moczowodu, jest
rowniez wskazaniem do przekazania pacjenta do dalszej diagnostyki

specjalistyczney.

Zalecenie 11. Dalsza diagnostyka to: cystografia celem rozpoznanie etiologii:
moczowod odptywowy/przeszkodowy i renoscyntygrafia celem okreslenia funkcji

nerki.

Szeroki moczowdd. Prawidtowa szerokosS¢ moczowodu u dzieci rzadko przekracza
5mm, natomiast moczowdd o Srednicy powyzej 7mm okresla sie terminem
megaureter - moczowdd olbrzymi. Definicja ta przedstawia stan anatomiczny, bez
uwzglednienia przyczyny powstania patologii. Stad w 1977 ustalono
miedzynarodowg klasyfikacje szerokiego moczowodu, ktéra usystematyzowata
podziat na trzy gtdbwne kategorie w zaleznosci od etiologii, z nastepowym podziatem
na moczowdd szeroki pierwotny i wtorny (Rysunek 5). Moczowdd szeroki jako taki,
jest objawem, a nie rozpoznaniem. Poszerzony moczowoéd moze byé wtdérny do
przeszkody, odptywu lub nie mie¢ uchwytnej przyczyny (idiopatyczny —
nieprzeszkodowy i nieodptywowy). Postepowanie diagnostyczno - terapeutyczne
zalezne jest znalezionej przyczyny i powinno by¢ wykonywane w osrodku wysoko-

specjalistycznym.

Obraz prenatalny. Prenatalne rozpoznanie szerokiego moczowodu jest trudne.
Najczes$ciej prenatalny obraz opisywany jest jako "folded sausage" — objaw zagietej
paréwki (Rysunek 4). Obraz taki jest jednak rzadko rejestrowany, stad prenatalne

rozpoznanie szerokiego moczowodu jest rzadko stawiane. Czesciej moczowdd
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szeroki rozpoznawany jest w czasie diagnostyki postnatalnej, bedacej nastepstwem

stwierdzenia poszerzenia uktadu kielichowo-miedniczkowego w czasie cigzy.

Rysunek 4. Prenatalny objaw szerokiego moczowodu — objaw ,folded sausage".
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Moczowéd szeroki

A 4 .
nieodptywowy,
odptywowy przeszkodowy
nieprzeszkodowy
pierwotny wtoérny pierwotny Wtoérny pierwotny wtorny
- odptyw - przeszkoda - zwezenie m-p - podwyzszone - czesto u - poliuria
pecherzowo- podpeche- noworodkéw seni
- advynamiczn cisnienie zakazenie
moczowodowy rzowa y y
dystalny odcinek érédpecherzowe trwal
- dysfunkcja moczowodu - utrwalony po
pecherza - zastawki cewki, leczeniu
- prunne belly przeszkodoweg
syndrome -guz
zapecherzowy o0 moczowodu
- dysfunkeja - prunne belly
h
pecherza syndrome

Rysunek 5. Trzy gtéwne kategorie szerokiego moczowodu, z podziatem na pierwotny
i wtdrny oraz kliniczne przyktady.
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Prenatalne USG Wodonercze i szeroki Wodonercze
moczowod

USG 3. - 7. doba zycia

A 4
Potwierdzenie szerokiego moczowodu — dalsza
diagnostyka w osrodku specjalistycznym

Rysunek 6. Schemat postepowania z noworodkiem z prenatalnie rozpoznanym
moczowodem olbrzymim.
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Przeszkoda podpecherzowa — zastawki cewki tylnej

Stanistaw Warchot

Zalecenie 12. W przypadku podejrzenia zastawek cewki tylnej lub przeszkody
podpecherzowej konieczne jest zatoZzenie cewnika do pecherza moczowego (cewnik
Nelatona, Tiemana, typu ,feeding tube”) — celem odbarczenia uktadu moczowego,

pobrania moczu do badan (badanie ogolne, posiew).

Zalecenie 13. Badanie ultrasonograficzne musi by¢ wykonane w trybie pilnym

(w 1.dobie zycia) — celem oceny uktadu moczowego.

Zalecenie 14. Obowigzuje podanie profilaktycznej antybiotykoterapii oraz

wyrownywanie stwierdzanych zaburzen wodno-elektrolitowych, gazometrycznych.

Zalecenie 15. Zalecane jest przekazanie noworodka do oSrodka specjalistycznego
urologii lub nefrologii dzieciecej celem dalszej diagnostyki i leczenia. Opcjonalnie
(przed przekazaniem do osSrodka specjalistycznego): ocena funkcji nerek (po 2. dobie

Zycia).

Zastawki cewki tylnej (ZCT) sa najczestszg wrodzong wadg przeszkodowg
uktadu moczowego u chtopcéw. Czesto$¢ wystepowania ZCT oceniana jest na
1:5000 do 1:12500 przypadkoéw wsrdod zywo urodzonych chtopcéw. Wada ta nalezy
do najbardziej uszkadzajgcych uktad moczowy, a nasilenie zmian w dolnych
i gornych drogach moczowych zalezy od stopnia przeszkody. ZCT sg takze jedng
z nielicznych wad wrodzonych uktadu moczowego stanowigcych bezposrednie
zagrozenie zycia w okresie noworodkowym. Klasyczny typ zastawek, spotykany
w 90-95% przypadkéw (typ | wg klasyfikacji Younga), tworzg fatdy odchodzace od
dystalnego bieguna wzgdrka nasiennego ku bocznym scianom cewki tylnej, dajgce
zaglowatg przeszkode w odptywie moczu z pecherza. ZCT stanowig coraz czesciej
rozpoznawang prenatalnie wade uktadu moczowego, stwierdzang w 1:1250
ultrasonograficznych  skriningowych badan prenatalnych. Obecnie 40-60%
przypadkow zastawek rozpoznawanych jest prenatalnie. ZCT sg jedyng wadag
uktadu moczowego, gdzie w wybranych przypadkach, po spetnieniu kryteriow
kwalifikacyjnych, istnieje mozliwos¢ zastosowania dziatan terapeutycznych u ptodu

w postaci wytworzenia przecieku pecherzowo-owodniowego.
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Rozpoznanie u ptodu ZCT w oparciu o charakterystyczny obraz ultrasonograficzny

wady (Tabela 3), powinno skutkowac¢ skierowaniem ciezarnej kobiety do osrodka

referencyjnego celem dalszego prowadzenia cigzy i porodu w w/w osrodku oraz

przekazaniem noworodka po porodzie bezposrednio od osrodka specjalistycznego

(urologicznego lub nefrologicznego).

Tabela 3. Prenatalne rozpoznanie ZCT - wg Guidelines on Paediatric Urology.

Mozliwos$é rozpoznania ZCT

Wynik badania ultrasonograficznego

podejrzenie ZCT

- obustronne poszerzenie gornych drog moczowych

(obustronna hydroureteronefroza)

- powiekszony pecherz moczowy u ptodu

duze prawdopodobienstwo ZCT

- obustronne poszerzenie gérnych drég moczowych

- powigkszony, gruboscienny pecherz moczowy

- poszerzona cewka tylna (objaw ,dziurki od klucza”)

bardzo duze prawdopodobienstwo
ZCT = rozpoznanie ZCT

- obustronne poszerzenie gérnych drég moczowych

- powiekszony, gruboscienny pecherz moczowy
- poszerzona cewka tylna (objaw ,dziurki od klucza”)
- matowodzie

- wzmozona echogeniczno$é migzszu nerek
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Zaburzenia echostruktury migzszu nerek w okresie prenatalnym

Przemystaw Sikora

Zalecenie 16. Obecnos¢ hiperechogenicznych nerek stwierdzona w zyciu ptodowym
powinna SskfaniaC do rozwigzania cigzy w  specjalistycznym  osrodku

perinatologicznym.

Zalecenie 17. Noworodek z izolowanymi zaburzeniami echostruktury nerek wymaga
oceny funkcji nerek (stezenie kreatyniny w surowicy) i wykonania badania

ultrasonograficznego pomiedzy 3.-5. dobg zycia.

Zalecenie 18. Niemowleta z prawidtowymi wynikami badan kontrolnych wykonanych
pomiedzy 4.-6. tygodniem zycia (USG nerek, ocena funkcji nerek) prawdopodobnie

nie wymagajg dalszej diagnostyki.

Zaburzenia struktury migzszu nerek ptodu moga wynika¢ z obecnosci torbieli,
poszerzenia cewek nerkowych, zmian o charakterze dysplazji, Srodmigzszowych
naciekow komérkowych, zwtdknien, czy zmian naczyniowych. W praktyce zmiany te
objawiajg sie w prenatalnie wykonanym USG nerek jako wzmozona echogenicznos¢
tych narzgdéw. Hiperechogenicznos¢ nerek rozpoznaje sie wowczas, gdy echo nerek
ptodu po 17. tygodniu trwania cigzy przewyzsza echogeniczno$¢ watroby lub
Sledziony. Jakkolwiek epidemiologia objawu nie jest znana, wydaje sig, ze wystepuje
on bardzo rzadko. Zaburzenie moze dotyczy¢ jednej lub obu nerek. Zwykle
wzmozona echogenicznos¢ obejmuje catg nerke, rzadziej dotyczy poszczegolnych jej
struktur, osobno kory lub rdzenia, co jest powodem nieprawidtowego zréznicowania
korowo-rdzeniowego. Wielko$¢ nerek hiperechogenicznych moze by¢ prawidtowa,
zwiekszona lub rzadziej zmniejszona. Niekiedy mogg one wystepowacC w skojarzeniu
z innymi patologiami w ramach zespotow wad. Podwyzszonej echogenicznosci nerek
moze towarzyszy¢é prawidtowa Ilub obnizona objetos¢ piltynu owodniowego

(matowodzie).

Etiologia zaburzeh echostruktury migzszu nerek jest réznorodna. W praktyce
obejmuje grupe torbielowatych choréb nerek, w tym wielotorbielowato$¢ nerek

0 dziedziczeniu autosomalnym recesywnym badz dominujgcym (ARPKD- autosomal
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recessive polycystic kidney disease, ADPKD- autosomal dominant polycystic kidney
disease), torbielowatosci nerek towarzyszace rzadkim zespotom wad, jak rowniez
patologie nerek nie przebiegajgce z torbielami. W$rdd tych ostatnich znaczenie ma
przede wszystkim hiperechogenicznos¢ rdzenia nerek w przebiegu stanu
przedrzucawkowego (preeklampsiji) lub wewnagtrzmacicznego zaburzenia wzrastania

ptodu (IUGR), rozpoznawana po 24. tygodniu trwania cigzy.

Obecnos¢ hiperechogenicznych nerek stwierdzona w zyciu ptodowym powinna
sktania¢ do rozwigzania cigzy w specjalistycznym osrodku perinatologicznym (lll
stopien referencyjnosci), majgcym dostep do intensywnej terapii dla noworodkéw i do
leczenia nerkozastepczego. W wybranych przypadkach (brak towarzyszacego
matowodzia, prawidtowa wielkoS¢ nerek bez widocznych torbieli, ujemny wywiad
rodzinny w kierunku torbielowatych chorob nerek, brak anomalii pozanerkowych,
izolowana hiperechogenicznos¢ rdzenia nerek) mozna rozwazy¢ porod

w regionalnym osrodku perinatologicznym (I/1l stopienh referencyjnosci).

Rokowanie w pierwszym roku zycia zalezy gtébwnie od przyczyn zaburzen
echostrukturalnych nerek. Za korzystne rokowniczo mozna uznac stany, ktére badz
samoistnie ustepujg bez pozostawiania nastepstw lub tez, jesli sie utrzymuja, nie
prowadzg do niewydolnosci nerek w pierwszym okresie zycia. Nalezg do nich:
hiperechogenicznos¢ rdzenia nerek w przebiegu preeklampsji lub IUGR,
hiperechogenicznos¢ nerek o nieznanej etiologii z zachowanym rysunkiem piramid
bez obecnosci torbieli, bedaca jedyng anomalig w badaniu USG oraz ADPKD, nawet
przy prenatalnie stwierdzonych torbielach. Z kolei niewatpliwie czynnikiem ztego
rokowania jest obecnos¢ matowodzia i bardzo duzych nerek niezaleznie od
przyczyny. Ma to zwigzek z rozwojem hipoplazji ptuc, zespotu Potter i pourodzeniowg
niewydolnoscig nerek. Dodatkowym czynnikiem obcigzajgcym jest obecnos¢ innych
ciezkich wad rozwojowych w ramach okreslonych zespotéw chorobowych.
Rokowanie w ARPKD zalezy od wydolnosci uktadu oddechowego, poniewaz sama
niewydolnos¢ nerek jest rzadko przyczyng umieralnosci okotoporodowej w tej

jednostce chorobowe;.

Postepowanie postnatalne powinno wynika¢ z oceny stopnia ryzyka dla noworodka
i niemowlecia oszacowanego na podstawie wywiadu rodzinnego, obrazu USG ptodu,

a takze przebiegu cigzy.
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Rysunek 7. Schemat
echostruktury nerek ptodu.
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Brak migzszu obu nerek

Piotr Adamczyk

Zalecenie 19. Podejrzenie obustronnej agenezji nerek, jako podejrzenie letalnej wady
rozwojowej, wymaga pilnej weryfikacji w oS$rodku posiadajagcym odpowiednie

mozliwosci techniczne i duze doSwiadczenie w diagnostyce prenatalney.

Zalecenie 20. Porod noworodka z podejrzeniem obustronnej agenezji nerek powinien
by¢ zaplanowany w osrodku referencyjnym, zapewniajgcym moZzliwoSc:
prowadzenia: intensywnej  terapii  noworodka, diagnostyki  obrazowej
Z wykorzystaniem roznych technik obrazowania oraz leczenia nerkozastepczego

u noworodka.

Zalecenie 21. W procesie diagnostyki prenatalnej i w podejmowaniu decyzji
0 mozliwosci leczenia nerkozastepczego noworodka powinien uczestniczy¢ nefrolog

dzieciecy.

Brak migzszu obu nerek w prenatalnym badaniu USG w potaczeniu
z matowodziem nasuwa podejrzenie obustronnej agenezji nerek - wady skutkujgcej
gtebokimi zaburzeniami rozwoju ptodu. Bezposrednig konsekwencjg braku czynnego
migzszu nerkowego jest brak produkcji moczu ptodowego, a w efekcie znaczny
deficyt ptynu owodniowego czyli matowodzie. Do najistotniejszych konsekwencji
braku ptynu owodniowego i mechanicznego ucisku miesnia macicy na tkanki ptodu
nalezg hipoplazja ptuc oraz deformacje kostne (dysmorfia, znieksztatcenia kosci
dtugich konczyn). Cato$¢ zaburzen powstajgcych w wyniku braku czynnego migzszu
nerkowego okreslana jest mianem zespotu Potter. Zespdt Potter jest uznawany za
zaburzenie letalne. Jesli cigza kohczy sie urodzeniem zywego dziecka, bezposrednig
przyczyng zgonu noworodka jest niewydolno$¢ oddechowa na tle hipoplazji ptuc
i niewydolnos¢ nerek.Nalezy jednak podkresli¢, ze nie w kazdym przypadku braku
migzszu nerkowego w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym ostatecznie
rozpoznaje sie agenezje nerki. W 46% przypadkéw obraz braku migzszu nerkowego
(,empty renal fossa”) w badaniu prenatalnym spowodowany jest przyczyng inng niz
agenezja nerki (najczesciej ektopig lub hipodysplazjg nerki). W przypadku
podejrzenia obustronnej agenezji nerek istotnym czynnikiem determinujacym dalszg

diagnostyke i postepowanie terapeutyczne jest ocena ilosci ptynu owodniowego.
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Rysunek 8. Algorytm postepowania z noworodkiem z podejrzeniem braku migzszu

obu nerek.
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Poréd w osrodku referencyjnym (diagnostyka,
intensywna terapia, leczenie nerkozastepcze
noworodka) — konsultacja nefrologa przed porodem
i w pierwszej dobie zycia
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Brak migzszu jednej nerki

Piotr Adamczyk

Zalecenie 22. Przy braku migzszu jednej nerki stwierdzonym w badaniu prenatalnym
i prawidtowej ilosci ptynu owodniowego nie jest konieczne poszerzanie diagnostyki ani

rozwazanie interwencji terapeutycznej w okresie prenatalnym

Zalecenie 23. W badaniu klinicznym noworodka nalezy zwréci¢ szczegdlng uwage na

ewentualne wspotistnienie zaburzen rozwojowych w zakresie narzgdow ptciowych.

Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym nasuwa podejrzenie jej agenezji.
Oznacza to catkowity brak zawigzka nerki, ktoremu towarzyszy brak moczowodu i brak
czesci trojkata pecherza moczowego. Wada ta wystepuje z czestosciag od 1:500
(w badaniach USG wykonywanych postnatalnie) do 1:1000 (w badaniach autopsyjnych).
W badaniach prenatalnych podejrzenie braku jednej nerki ustalane jest z mniejsza
czestoscig. Jednostronna agenezja nerki w okoto 30% przypadkow wspotistnieje z innymi
anomaliami rozwojowymi.

Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym przy prawidtowej strukturze nerki
drugiej, sugeruje wade, wigzacq sie niskim ryzykiem zaburzonego rozwoju ptodu oraz
zwykle dobrym odlegtym rokowaniem. Przy prawidtowe;j ilosci ptynu owodniowego nie jest
konieczne poszerzanie diagnostyki ani rozwazanie interwencji terapeutycznej w okresie
prenatalnym. Nalezy jednak zwrdci¢ szczegdlng uwage na ewentualne wspdtistnienie
innych anomalii rozwojowych (zwlaszcza ukfadu krazenia). Poréd moze by¢ planowany
w oddziale ginekologiczno-potozniczym szpitala powiatowego. Nie jest konieczne
kierowanie ciezarnej do osrodka referencyjnego. Jednostronna agenezja nerki w 30%
przypadkow wspoétistnieje z odptywem pecherzowo-moczowodowym do jedynej nerki.
U dziewczat obserwuje sie zwiekszong czestos¢ wystepowania anomalii narzaddéw
ptciowych. Wada moze by¢ rowniez objawem naprowadzajgcym na rozpoznanie zespotu
Turnera.

Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym mozna stwierdziC takze
w przypadku innych wymagajacych roznicowania z agenezjg nerki nieprawidtowosci.
Wspdlng ich cechg jest obecno$é zmienionego migzszu nerki, ktéry ze wzgledu na

specyficzne warunki badania prenatalnego moze zostac¢ ,przeoczony”.
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Do anomalii tych naleza:

e aplazja jednej nerki - obecnosC¢ nerki szczatkowej, skrajnie matej, o zaburzonej
strukturze, pozbawionej czynnosci lub o wybitnie obnizonej czynnosci,

¢ hipoplazja jednej nerki - obecnos¢ nerki matej, ale zachowujacej prawidtowg strukture
i istotny udziat w funkcji wydalniczej,

e ektopia jednej nerki - obecnos$¢ nerki poza typowg lokalizacja; jej struktura moze by¢
prawidtowa lub czesciowo zaburzona.

Celem pierwszego po urodzeniu badania USG jest w szczegdlnosci:

e potwierdzenie braku migzszu jednej nerki — potwierdzenie podejrzenia agenezji jednej
nerki,

e ocena morfologii jedynej nerki — oczekiwany obraz to nerka z przerostem
wyréwnawczym,

e wykluczenie / stwierdzenie innych anomalii w zakresie ukltadu moczowego (np.
poszerzenie UKM) i poza uktadem moczowym.

W przypadku dobrego stanu klinicznego noworodka nie jest konieczne wykonywanie

innych, poza USG, badan dodatkowych. W przeciwnym razie nalezy rozwazy¢ wykonanie

badania ogdlnego moczu, morfologii krwi obwodowej, CRP i oznaczenie stezenia

kreatyniny w surowicy (w 3.dobie po porodzie lub pdzniej).

Najistotniejsze elementy dalszego postepowania obejmuja:

- kontrolne badanie USG (2.m.z.),

- weryfikacja diagnozy inng metodg obrazowg — najbardziej optymalne jest wykonanie

w 3. — 4.m.z. badania scyntygraficznego, co pozwala na ostateczne ustalenie rozpoznania

wg schematu: brak migzszu jednej nerki w USG + brak wychwytu radioznacznika poza

jedyng nerkg = pojedyncza funkcjonujgca nerka (ang. solitary functioning kidney, SFK).

Oznacza to agenezje lub aplazje jednej nerki; dalsze réznicowanie pomiedzy tymi stanami

u pacjentoéw bez objawow klinicznych nie jest konieczne,

- ,monitorowanie” dziecka po ustaleniu rozpoznania — w kierunku ZUM, biatkomoczu,

nadcisnienia tetniczego i uposledzenia funkcji wydalniczej jedynej nerki.

U dzieci z omawianym problemem nie zaleca sie cewnikowania pecherza moczowego

w okresie noworodkowym, rutynowego wykonywania cystografii mikcyjnej, rutynowego

wykonywania TK lub MR dla réznicowania pomiedzy agenezjg i aplazjg nerki ani

rutynowego stosowania farmakologicznej profilaktyki ZUM. Powyzsze dziatania moga

zostac podjete z indywidualnych wskazan.
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Rysunek 9. Algorytm postepowania z noworodkiem z podejrzeniem braku migzszu jednej nerki.
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Dysplazja torbielowata nerek

Anna Wasilewska

Zalecenie 24. Pierwsze badanie ultrasonograficzne dziecka z podejrzeniem dysplazji

torbielowatej obu nerek powinno odbyc sie w ciggu 24-48 godzin po porodzie.

Zalecenie 25. Kontrolne badanie ultrasonograficzne dziecka, u ktérego nie
potwierdzono postawionego prenatalnie rozpoznania dysplazji torbielowate/ nerek,
celem jej ostatecznego wykluczenia powinno sie odbyc¢ w 4.-6. tygodniu zycia, ze

wzgledu na duzy odsetek badan fatszywie ujemnych w 1.-2. dobie Zycia.

Dysplazja wielotorbielowata (DWN) jest najczesciej wystepujaca formg dysplazji
nerek. Czestos¢ DWN waha sie od 1:3640 do 1:4300 zywych urodzen. Moze
wystepowac rodzinnie, jednak w wiekszosci przypadkdéw pojawia sie sporadycznie.
Dotyczy zwykle jednej nerki. W przypadku zmian dotyczacych obu nerek rokowanie
jest zwykle niepomysine, a zgon wystepuje najczesciej w okresie okotoporodowym.
Noworodki z zachowang czesciowo funkcjg nerek wymagajg zwykle dializoterapii
w 1. roku zycia. DWN charakteryzuje sie powiekszeniem nerki z obecnoscig torbieli
réznych rozmiarow, niekomunikujacych sie ze soba, brakiem prawidtowego migzszu
nerki z atrezjg miedniczki i moczowodu oraz szczatkowq tetnicg nerkowg lub jej
brakiem. W okoto 70% przypadkbw DWN jest rozpoznawana prenatalnie.
Rozpoznanie mozna najtatwiej ustalic w 18.-20. tyg. cigzy. Mnogie zmiany
torbielowate widoczne w jednej nerce ptodu powinny nasuwac podejrzenie DWN.
Wada wymaga weryfikacji postnatalnej oraz wykluczenia innych nieprawidtowosci
w zakresie drog moczowych i pozostatych narzadow w 1.-2. dobie zycia. W sytuacji,
kiedy nie potwierdzono wady, konieczne jest wykonanie kolejnego badania USG za
4-6 tygodni, ze wzgledu na znaczny odsetek fatszywie ujemnych wynikow badania
USG w pierwszych dobach zycia, spowodowanych wystepujaca w tym okresie
wzgledna oliguria. W przypadku potwierdzenia rozpoznania po urodzeniu dziecko
wymaga dalszej diagnostyki w os$rodku specjalistycznym. Scyntygrafia nerek
powinna by¢ wykonana u wszystkich pacjentow z dysplazjg torbielowata, u ktérych
w badaniu USG uwidoczniono miedniczke nerkowa, w celu wykluczenia wodonercza.
Wskazaniem do wykonania cystouretrografii mikcyjnej jest nieprawidtowy obrazu
drugiej nerki w badaniu USG lub przebyte zakazenie uktadu moczowego. Dzieci
z DWN nie wymagajq profilaktyki przeciwbakteryjnej. W ostatnich latach odstgpiono
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od rutynowej nefrektomii zmienionej torbielowato nerki.

postepowania przedstawiono na schemacie (Rysunek 10).

Stwierdzenie DWN

USG prenatalnym w 18.-20. tyg. ciazy

A

A

Kontrolne USG po porodzie — 1.-2. doba zycia

Zmiany
jednostronne

1

Brak zmian w
UsSG

Potwierdzenie

\4

Zmiany
obustronne
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v

Badanie
kontrolne za 4-
6 tygodni

v

Brak zmian
w USG

v

Koniec
diagnostyki

\4

Doktadny algorytm

Specjalistyczny osrodek referencyjny

A 4

A 4

A

Cystouretografia
mikcyjna

do decyzji

Scyntygrafia
nerek

do decyzji

Stata opieka
nefrologiczna

Rysunek 10. Schemat postepowania z noworodkiem z podejrzeniem DWN
w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym.
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Izolowane torbiele nerki

Anna Wasilewska

Zalecenie 26. Kontrolne badanie ultrasonograficzne dziecka, u ktorego nie
potwierdzono postawionego prenatalnie rozpoznania torbieli izolowanych nerek

powinno sie odbyc¢ w 6. miesigcu zycia.

Zalecenie 27. Kontrolne badanie ultrasonograficzne dziecka z potwierdzonymi
torbielami izolowanymi nerki i wywiadem rodzinnym obcigzonym ADPKD powinno

by¢ wykonywane co 6-12 miesiecy.

Izolowane torbiele nerek (ITN) sg rzadko wykrywane w prenatalnym USG i wiekszosc¢
z nich zanika przed urodzeniem. W przypadku stwierdzenia ITN w badaniu
prenatalnym zalecane jest wykonanie badania USG po urodzeniu a dalsze
postepowanie jest uzaleznione od uzyskanego obrazu. I1zolowane torbiele nerki (ITN)
nalezy odrozni¢ od rozpoznania torbielowatosci nerek. ITN sg stosunkowo rzadko
stwierdzane w wieku dzieciecym. Czestos¢ ich wystepowania szacuje sie na okoto
0,1%-0,5% i wzrasta z wiekiem dziecka. Torbiele lokalizujg sie najczesciej
w warstwie korowej, podtorebkowo w gérnym biegunie nerki. Majg zwykle owalny lub
okragly ksztaft, sg wypetnione przejrzystym ptynem i nie taczg sie z zadng czescig
nefronu. Wielko$¢ torbieli jest rézna: od bardzo matych, az do guzéw macanych
przez powtoki brzucha. W wieku dzieciecym wielko$¢ torbieli rzadko przekracza
2 cm. Etiologia ITN nie jest znana. Nie stwierdzono podtoza genetycznego
schorzenia. Najczesciej sg stwierdzane jednostronnie, chociaz spotyka sie zmiany
obustronne. Izolowane torbiele zwykle nie dajg zadnych objawow klinicznych i nie
powodujg uposledzenia funkcji nerek. W diagnostyce réznicowej nalezy uwzglednic:
dysplazje i zwyrodnienia torbielowate, nerczaka torbielowatego, hamartome,
potworniaka, wady wrodzone uktadu moczowego, ropien nerki oraz torbiel bgblowca.
W$8réd badan diagnostycznych obrazowych najszersze zastosowanie majg
ultrasonografia oraz tomografia komputerowa. W przypadkach trudnych
diagnostycznie pomocna moze by¢ urografia dozylna, angiografia, renoscyntygrafia
i rezonans magnetyczny. Dokfadny algorytm postepowania z noworodkiem
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z podejrzeniem ITN w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym przedstawiono na

schemacie (Rysunek 11).

Stwierdzenie ITN
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w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym.

Schemat postepowania z noworodkiem 2z podejrzeniem ITN
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Profilaktyka zakazen uktadu moczowego i postepu choroby nerek.

Katarzyna Kilis-Pstrusinska

Profilaktyka zakazen ukftadu moczowego noworodkow i niemowlat:

Zalecenie 28. Farmakologiczna profilaktyka zakazenn uktadu moczowego (ZUM)
u noworodkow z prenatalnym podejrzeniem wady uktadu moczowego ogolnie nie jest
zalecana. Nalezy natomiast monitorowac¢ wystgpienie ZUM do czasu zakonczenia

petnej diagnostyki.

Zalecenie 29. Wyjatek stanowig dzieci z podejrzeniem ZCT, ze znacznym
obustronnym poszerzeniem uktadow kielichowo-miedniczkowych, wymagajgce
monitorowania diurezy (cewnik zatozony do pecherza moczowego). W tych
przypadkach nalezy stosowac¢ farmakologiczng profilaktyke ZUM do czasu

wykonania petnej diagnostyki uktadu moczowego).

Zalecenie 30. Cewnikowanie diagnostyczne noworodkdéw (cystouretrografia
mikcyjna, posiew moczu) powinno odbywa¢ sie pod ostong leku

przeciwbakteryjnego, podawanego do 3 dni.

Stosowanie farmakologicznej profilaktyki zakazen uktadu moczowego (ZUM)
u noworodka/niemowlecia z prenatalnym podejrzeniem wady uktadu moczowego
budzi wiele kontrowersji. Brak jest do tej pory wystarczajgcej liczby badan
klinicznych (randomizowanych i nierandomizowanych), oceniajgcych efektywnosé
takiego postepowania. Nie pozwala to na sformutowanie jednoznacznych zalecen
w tym zakresie. Propozycje podane powyzej oparte sg na pogladach ekspertow

i danych z piSmiennictwa.

Rozpoznane zakazenie uktadu moczowego winno by¢é leczone zgodnie
z obowigzujgacymi zasadami terapii ZUM w danej grupie wiekowej. Po wyleczeniu
ZUM u tych dzieci zalecana jest profilaktyka przeciwbakteryina do czasu
zakonczenia diagnostyki uktadu moczowego (nitrofurantoina 1-2 mg/kg/d od 2.mz.
lub trimetoprim 1-2 mg/kg/d od 2 m.z. lub cefuroksym-aksetyl 10 mg/kg/d,
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amoksycylina 10 mg/kg/d w jednorazowej dawce wieczornej)*. Ponadto nalezy

wykluczy¢ inne - poza wadami - czynniki sprzyjajace infekcji uktadu moczowego.

**Podane nazwy lekéw i dawkowanie sgq najczesciej wymieniane w pismiennictwie.
Trimetoprim jest stosowany takze od 1 m.z. Niektorzy nie zalecajg antybiotykow z uwagi na
szerokie spektrum i gorszg absorbcje.

W Polsce (na podstawie: Podlewski J, Chwalibogowska —Podlewska A. Leki wspofczesnej
terapii. Wydanie XVIII, 2007) podawanie doustne:

- nitrofurantoina od 2 m.z
- ampicylina i amoksycylina od 2 m.z.
- cefuroksym-aksetyl — od 3 m.z.

- trimetoprim od 3 m.z.
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Profilaktyka postepu choroby nerek.

Zalecenie 31. Podstawowgq role w zapobieganiu progresji choroby nerek odgrywa jak

najwczes$niejsze rozpoznanie wad uktadu moczowego oraz ich leczenie.

Zalecenie 32. U noworodkow/niemowlgt z wadq uktadu moczowego istotna jest
ocena stopnia wydolnoSci nerek (stezenie kreatyniny w surowicy, szacowany
wskaznik przesgczania ktebuszkowego - eGFR wg wzoru Schwartza), zwtaszcza
w przypadkach obustronnego poszerzenia uktadow kielichowo-miedniczkowych

u chtopcow.

Zalecenie 33. Szczegodlng uwage nalezy zwrécic na: zapobieganie ZUM, wykrywanie
i wczesne leczenie ZUM, monitorowanie wartoSci cisnienia tetniczego i leczenie
nadcisnienia tetniczego, modyfikacje dawki lekow zlecanych w terapii ZUM

i schorzen wspdtistniejgcych, stosownie do stopnia wydolnosci nerek.

U noworodkéw z wadami uktadu moczowego istotne jest wczesne rozpoznanie
i leczenie przewlektej choroby nerek. W nefropatii zaporowej poprawa odptywu
moczu z drog moczowych zmniejsza nasilenie procesow zapalnych i widknienie
nerek. Dzieci z uposledzeniem wydolnosci nerek powinny by¢ objete specjalistyczng
opiekg nefrologiczng. Zmniejszenie postepu rozpoznanej niewydolnosci nerek polega
na kompleksowym farmakologicznym leczeniu  wystepujacych  zaburzen

biochemicznych i endokrynnych.

Brak jest danych dotyczacych tzw. leczenia nefroprotekcyjnego u noworodkow
i niemowlat. Dotychczas opublikowane wyniki farmakologicznej nefroprotekcji (leki
blokujgce uktad renina-angiotensyna-aldosteron) dotyczg dzieci powyzej 2. roku
zycia. Terapia ta nie jest wolna od dziatan niepozgdanych, moze potencjalnie
wptywacé na morfologiczny rozwoj niedojrzatych nerek, niejednokrotnie uszkodzonych

w nastepstwie wrodzonych wad nerek i drog moczowych.
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Odstepstwa od proponowanych zalecen.

Przedstawione w opracowaniu zalecenia dotyczga noworodkéw i niemowlat
z prenatalnym podejrzeniem wrodzonej wady uktadu moczowego. Jesli
nieprawidtowy obraz ultrasonograficzny uktadu moczowego zostanie stwierdzony
z powodu dolegliwosci klinicznych lub w innym (znaczaco poézniejszym) okresie
wieku rozwojowego modyfikacja postepowania lezy w gestii lekarza leczacego

i konsultujgcych specjalistow.

Sytuacjami, w ktorych nalezy rozwazy¢ modyfikacje postepowania lub zastosowanie

innych zalecen sg w szczegolnosci:
e Zakazenie uktadu moczowego, zwtaszcza nawrotowe.

e Dolegliwosci kliniczne takie jak bole brzucha, okolicy ledzwiowej i klinicznie

ewidentne zaburzenia mikgciji.

¢ Inne towarzyszace wady wrodzone — zespoty wad wrodzonych.
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Skiad Grupy Roboczej

Sktad Grupy Roboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzieciecej ds. zalecen
,Postepowanie z noworodkiem i niemowleciem z prenatalnym podejrzeniem
wrodzonej wady uktadu moczowego”. Cztonkowie grupy wymienieni sg w porzadku
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