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Plan wyktadu

1. Kiedy mozna sie spodziewad, ze w pierwszym miesigcu po
urodzeniu pacjentowi bedzie potrzebny nefrolog — stowo o
diagnostyce prenatalne;j.

2. Filtracja ktebuszkowa u noworodka — co musimy o niegj
wiedzieC i co jest dla niej wazne w postepowaniu
neonatologicznym.

3. Uropatie zaporowe — przyktady kliniczne.
4. Nerki torbielowate — przyktady kliniczne.
5. Kiedy nefrolog proszony jest na konsultacje.

6. Podsumowanie.



Co nam mowi diagnostyka prenatalna uktadu moczowego?

Standardowe badanie USG Ocena ukladu moczowego plodu

11-14 tydzien ciazy Ocena obecnoscl pecherza moczowego (nie zawsze mozliwa) oraz wykrycie niswielu patologii
np. Zastawki cewkl tylng)

Optymalna ocena budowy uldadu moczowego z uwidocznieniem pecherza mocZowego,

18-22 tydzien cigzy nerak, ukladu kislichowo-miedniczkowego (UKM) oraz potencjalnych anomalii poszerzen UKM,
agensz|l ukiadu moczowego, wynicowania pecherza moczowego, uropatii zaporowych,

zmian torbisglowych nerek, malowodzia uwarunkowanego ancmaliami ukladu moczowego.

30-34 tydzief ciazy Coena budowy ukladu moczowego z uwzglednieniem paznie| wystepujgcych anomali,
rmonitorowanie wezesnigj opisamych nigprawidlowosci.

RYCINA 3. Diagnostyka prenatalna wad ukladu moczowego w odniesieniu do standardow diagnostyki prawidiowej cigzy waq Polskiego
Towarzystwa Ginekologiczneqo.



Dotychczas uzywane wskazniki
powodzenia terapii wewnatrzmacicznej.

> Stezenie sodu w moczu powyzej 100 mmoll/l,

> Stezenie w moczu chlorkow powyzej 90 mmol/l
> Osmolarnos¢ moczu > 210 miliosmomoli

> Stezenie beta 2-mikroglobuliny powyzej 13 mg/l.
> Ostabienie przeptywdw w tetnicach nerkowych

> Matowodzie

> Zaburzenia echogenicznosci nerek
> Nerki wielotorbielowate

Wykonywane jedno lub kilkukrotnie przed 24-26 hbd.

Nie miaty jednak badan randomizowanych i prospektywnych.



UROPATIA ZAPOROWA — DUZY PECHERZ

AB2-7-D/OB MI 13
7.2cm/1.3/48Hz Tis 0.2 20.11.2012

UROPATIA ZAPOROWA — STAN PO INTERWENCIJI PRENATALNEJ



TORBIELE W NERKACH
WZMOZONA ECHOGENICZNOSC

1 D 6.98cm
2 D 5.38cm

1 DE42cm



Kiedy mozna podejrzewac znaczne nieodwracalne uszkodzenie
nerek u noworodka?

Clinical predictor Sensitivity [95% CI] (%) Specificity [95% CI] (%) PPV [95% CI] (%) NPV [95% CI] (%)
Fetal urine biochemistry
12PLV 88 [66-98] 95 [80-100] 93 [74-99)] 91 [78-97]
f,M
Cutoff >2 mM' 100 [83-100] 45 [27-65]** 57 [47-63]* 100 [86-100]
Cutoff >13 mM' 31 [13-55]* 95 [80-100] 83 [47-97] 66 [59-72]**
Na
Cutoff >50 mM' 100 [83-100] 27 (13471 50 [43-55]* 100 [87-100]
Cutoff >100 mM' 132 4-98] 50 17-83] 59 [54-63]*
Oltrasound parameters
Oligohydramnios 25 [9-48]* 64 [44-801** 33 [18-54]* 54 [45-62]*
Absence of amniotic fluid 25 [9-48]* 86 [68-96] 57 [30-81] 61 [55-68]*
Dysplastic multicystic kidneys 31 [13-55]** 100 [87-100] 100 [86-100] 67 [60-72]**
Hyperechogenic kidneys 25 [9-48]* 86 (68-96] 57 30-81] 61 [55-68]*
Hypoplastic kidneys with corticomedullary thickening 19 [5-42]* 77 [58-91] 37 [17-64)* 57 [50-63]**

Absence of normal corticomedullary differentiation 81 [58-95] 59 [48-70]* 81 [64-91]
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Konsultacje wielospecjalistyczne




Czynnosc¢ nerek u noworodka

Czynniki niedojrzatosci nerek

Wysoka utrata sodu i wody

Tendencja do hipekaliemii

Obnizony klirens lekow

Wysoka wrazliwos¢ na leki wazoaktywne

Zmniejszona zdolnos¢ zageszczania
moczu

Tendencja do kwasicy

Wysoka wrazliwos¢ na diuretyki

Nefrologia noworodka, Medipage 2012

Dlaczego eGFR wzrasta
Rosnie srednie cisnienie krwi
Rosnie nerkowy przeptyw krwi

Rosnie cisnienie perfuzyjne

Maleje obrzek nerek

®



Jak zmienia sie filtracja ktebuszkowa u noworodka i wczesniaka?

Nefrologia noworodka, Medipage 2012
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UROPATIA ZAPOROWA

Powiktania interwencji prenatalnych s3 domeng urologdw, ale konsultujgcy nefrolog
moze je zobaczyc.



KLUCZOWE INFORMACIE DLA ZAJMUJACYCH SIE
UROPATIA ZAPOROWA

* Najgrozniejsza jest uropatia obustronna —
podpecherzowa.

e Uropatia czesto wystepuje w zespotach wad —i nie
dotyczy tylko ptci meskie;.

 Podstawowym leczeniem jest udroznienie drog
moczowych.

* Niedojrzatos¢ nerek noworodka czyni je wrazliwymi
na zmiany wywotane blokadg, ale takze jej
usunieciem.



Przypadek 1. Noworodek ptci meskie;j.

Diagnoza PUV — 22 hbd
Shunt — 26 hbd

Porod: 34 hbd, APGAR -6
Niewydolnos¢ oddechowa
Intubacja

Anuria




Wskazania do dializy: anuria + obrzeki

Po podaniu ok. 20 ml kontrastu drogg
wstepujgcg uwidocznit sie maty
pecherz moczowy o nieréwnych
zarysach scian oraz obustronne
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Przypadek 2. Noworodek ptci meskie;j.

Diagnoza PUV — 18 hbd
Shunt — 23 hbd

Porod: 33 hbd, APGAR -9
Wydolny oddechowo
Brak intubacji

Cewnik w pecherzu po
urodzeniu

Obfita diureza 4-20
ml/kg/godzine




Przypadek 2. Chtopiec Po podaniu drogg wsypujgcg okoto 30 ml srodka
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Uropatia zaporowa — na czym polega interwencja
nefrologa?

nefrolog urolog
Ocena bilansu ptynowego. Udroznienie drog moczowych.
Ocena wskazan do dializy. Wszczepienie cewnika do dializ.
Przeprowadzenie dializy. Usuniecie wady.

Ustalenie wskazan do leczenia
wspomagajgcego: epoetyna,
wodoroweglan.

Ocena skutecznosci udroznienia drog
moczowych.

Wskazania do dializy uwzgledniajg: cechy mocznicy (stezenie toksyn
mocznicowych), przewodnienie, obraz nerek w badaniu ultrasonograficznym.
INDYWIDUALNIE!



Przypadek 3. Noworodek ptci zeniskiej.

Diagnoza UROPATIA — 18 hbd Wytonienie jelita grubego
Shunt - 25 hbd Wytonienie przetoki
Poréd: 32 hbd, APGAR — 7 pecherzowo-skornej
Intubacja Usuniecie shuntu

drenujgcego pecherz do
Niedroznos¢ przewodu pokarmowego otrzewnej
Atrezja odbytu

Anuria
Wodobrzusze
Brak napedu oddechowego

46 XX, jadra w kanatach
pachwinowych




Konsylium lekarskie:
/™ kwalifikacja do leczenia

/ zachowawczego
e,
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ROKOWANIE W UROPATIACH ZAPOROWYCH
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Proportion scill alive (9 )
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Randomized conservative 13 13 3 3 3 3
Randomized VAS 14 12 8 8 7 7
Registered conservative 35 31 24 24 24 24
Registered VAS 10 7 4 4 3 2

Figure 3 Kaplan—Meier survival plots (with numbers surviving at cach 25-week mterval listed beneath) according to management or
treatment received for fetal lower urinary tract obstruction: conservative management in randomized controlled tral (RCT) (— —, x);
vesicoamniotic shunt (VAS) m RCT (____, #}; conservative management in registry group ( w); and VAS in registry group (o...... , ).
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Outcome in fetal lower urinary tract obstruction:

a prospective registry study
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K. S. KHAN#, . DEEKS$§ and M. D. KILBY*1, on behalf of the PLUTO Collaborative Group



KLUCZOWE INFORMACIE DLA ZAJMUJACYCH SIE
NERKAMI Z TORBIELAMI

W badaniu prenatalnym mozna uwidocznic torbiele
ale rownie dobrze widac tylko duze nerki o
wzmozonej echogenicznosci.

e Dysplazja obsutronna nerek prowadzi do Smierci
ptodu.

* Jednostronna nerka dysplastyczna przy obecnosci
drugiej nie jest stanem do pilnej interwencji.

* Czesto mozna spodziewac sie u dziecka nadcisnienia.
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WIELOTORBIELOWATOSC NEREK DZIEDZICZONA
AUTOSOMALNIE RECESYWNIE — OKRES NOWORODKOWY

 Zwiekszony rozmiar nerek.

 Zaburzenia echostruktury i
zatarcie zroznicowania.

Witdknienie watroby.

e Matowodzie z ew.
hipoplazjg ptuc

 Niewydolnos¢ nerek.

e Nadcisnhienie.




Przypadek 4. Noworodek ptci zenskie;j.

Diagnoza DUZE NERKI — 18 hbd
Matowodzie

Poréd: 32 hbd, APGAR —6/8/8
CPAP

Prawidtowa diureza
Cewnik do pecherza

Powiekszony obwdd brzucha

Sonda dozotadkowa
Trudnosci z karmieniem

Leczenie

Nadci$nienie 110/70 przeciwnadci$nieniowe
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ROKOWANIE W WIELOTORBIELOWATOSCI RECESYWNE)

23%-30% dzieci z ARPKD umiera w ciggu pierwszego
roku zycia — najczesciej w wieku noworodkowym.

Jesli dzieci przezyja do pierwszego roku zycia, to
przezycie 10-letnie siega 82%.

50% dzieci z ARPKD wchodziw 5 G PCHN w ciggu 10 lat.

Hoyer PF. Clinical manifestations of autosomal recessive polycystic kidney disease.
Curr Opin Pediatr. 2015,;27:186-92



Podsumowanie

Noworodki z wadami uktadu moczowego wymagajgce pilnej
opieki nefrologicznej to:

Noworodki z uropatig zaporowa

Noworodki z torbielowatymi nerkami
Nefrolog jest cennym partnerem dla neonatologa i chirurga
w leczeniu noworodkdéw z wadami uktadu moczowego

Rola nefrologa jest wieloraka i obejmuje:
Leczenie powiktan uszkodzenia nerek (kwasicy/niedokrwistosci)
Udziat w konsylium o podejmowaniu kluczowych decyzji
dotyczacych pacjenta
Leczenie nerkozastepcze
Pomoc w planowaniu leczenia z zachowaniem zasad nefroprotekgji
Planowanie leczenia zywieniowego
Leczenie nadcisnienia



