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EMBRIOGENEZA UKtADU MOCZOWEGO
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CAKUT
CONGENITAL ANOMALIES
of the KIDNEY and URINARY TRACT

(Pope, Brock, Adams, Stephens, Ichikawa: JASN 1999)




CAKUT

[AGENEZJE, ZDWOIJENIA, ZROSNIECIA, HIPODYSPLAZIE,
DYSPLAZJA WIELOTORBIELOWATA (MCKD), WODONERCZE (UPJO),
MOCZOWOD OLBRZYMI (VUJO), ZASTAWKI CEWKI TYLNEJ (PUV),

ODPLYWY PECHERZOWO-MOCZOWODOWE (VURY)] j |
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JAKA JEST SKALA PROBLEMU?

* 1% PLODOW - PODEJRZENIE WADY UKtADU MOCZOWEGO
* PRZYCZYNA 6% ZGONOW OKOLOPORODOWYCH
* CZESTOSC POPULACYJNA CAKUT - 0,2-0,6%

* NAJCZESTSZA PRZYCZYNA PChN i SNN U DZIECI




JAK ROZPOZNAJEMY CAKUT?

1/ diagnostyka wewngtrzmaciczna

2/ diagnostyka ZUM (to USG ot not to USG?)

3/ przypadkowe (lub przesiewowe) USG brzucha

4/ badania obrazowe uktadu moczowego
w zespotach wad i chorobach wrodzonych

PAWEL 5 dni (AKI)




AREK 1.17 (OOZN)

MATEUSZ 1.10 (bole brzucha)




ADAM, KACPER | INNI

USG WEWNATRZMACICZNE

(wg Rozporzadzenia Ministra Zdrowia z 20.09.2012r. w sprawie standardow postepowania medycznego
przy udzielaniu Swiadczen zdrowotnych z zakresu opieki okotoporodowej sprawowanej nad kobietg
w okresie fizjologicznej cigzy, fizjologicznego porodu, potogu oraz opieki nad noworodkiem)

*11-14 t.c.
** 21-26 t.c.

ko 27-32 t.c.

e ot . i

*¥%* po 40 t.c. jednorazowo




USG WEWNATRZMACICZNE

(wg Rekomendacji Sekcji Ultrasonografii Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego w zakresie
przesiewowej diagnostyki ultrasonograficznej w cigzy o przebiegu prawidtowym — 2015r.)

* przed 10 t.c. ze szczegdélnych wskazan
** 11-14 t.c. (pecherz moczowy)

*%* 18-22 t.c. (pecherz moczowy, nerki, uktady
kielichowo-miedniczkowe pomiar AP lub PA
na przekroju poprzecznym, ocena ptynu
owodniowego AFl, MVP)

kakk 28-32 t.c.

USG WEWNATRZMACICZNE

(wg Rekomendacji Sekcji Ultrasonografii Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego w zakresie
przesiewowej diagnostyki ultrasonograficznej w cigzy o przebiegu prawidtowym — 2015r.)

* APARAT: 128-stopniowa skala szarosci, pomiar odlegtosci, obwodu

i pola powierzchni, program potozniczy, mozliwos¢ dokumentacji

fotograficznej i elektronicznej

BADAIJACY: certyfikat Sekcji USG PTG

* wszelkie odstepstwa w budowie ptodu powinny zosta¢

uwzglednione w opisie. Niedopuszczalne jest ustne przekazywanie

tego rodzaju informagiji...

* w przypadku niemoznosci wykonania kompletnego badania nalezy

odnotowac ten fakt w wyniku badania, zamiesci¢ wskazowki
odnosnie dalszego postepowania i kolejnego badania




USG WEWNATRZMACICZNE

* AGENEZJA NERKI/NEREK
** POSZERZENIE MIEDNICZEK
*** POWIEKSZONY PECHERZ

*dx% ,CYSTIC KIDNEY DISEASE”

(ZMIANY TORBIELOWATE W NERKACH)

*EkxEk* MALOWODZIE

AGENEZJA NERKI

* czestos¢ wystepowania ok. 1:1000-2000
* potwierdzenie po urodzeniu: USG, scyntygrafia (TK, NMR)
* czynniki rokownicze

** stan drugiej nerki

** wady towarzyszgce

* czy zycie z jedng nerka jest ryzykowne?




2YC|E Z JEDNA NERKA (Hedge, Culthard)

Pedintr Nephrol (2009) 24:435 446

20-50% chorych ma dodatkowe wady uktadu moczowego!!!

MEGACYSTIS
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MEGACYSTIS

* MMIHS (zespo6t Berdona)

* zastawki cewki tylnej

* zespot prune-belly

* pecherz neurogenny

* zaro$niecie/skrajne zwezenie cewki moczowej

ZASTAWKI CEWKI TYLNEJ

* czesto$¢ wystepowania ok. 1:4000-12500 (?)
* najczestsza uropatia przeszkodowa prowadzaca do PChN
* rozpoznanie: USG wewnatrzmaciczne

* konieczna pilna diagnostyka i leczenie po urodzeniu
** CcuMm
** cystoskopia

* czynniki rokownicze
** dysplazja nerek
** stezenie kreatyniny w wieku roku
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DYSPLAZJA WIELOTORBIELOWATA NERKI (MCKD)

* czestos¢ wystepowania ok. 1:4300
* potwierdzenie po urodzeniu: USG, scyntygrafia z DMSA
* towarzyszace nieprawidtowosci
** odptyw wsteczny
** wada drugiej nerki
* postepowanie wyczekujgce: kontrola RR, biatkomoczu

MCKD A GUZ WILMSA (Narchi: Arch Dis child 2005; 90:147)

Table 1 Conservatively managed unilateral MCDK |

No. of children Follow up range, (mean)
First author Year [ | diognosis) [median] years Wilms" rumour
Padlicalli’” 1986 (3] A o
Gordon 1988 23 (18] (1.25 0
Yinocur = 1988 19 {5} 0.16-8.4 (2.8) o
Martin™ 1990 15 (MA) LA o
Shimoda'* 1990 5 (5} A 2}
Orejos’” 1992 12 (12] Q.1-14 (5.3) ]
Tohda' 1992 14 (MA) A o
Rickwood'™ 1992 39 [39)] MNA o
Wacksman® 1993 260 [mast) = o
Strife® 1993 48 (28] 12.5) o
al Khaldi'? 1994 30 (30] 0.2-7 (2.4) o
Cigna" 1997 16 (NA) =7 0
Rotenberg™ 1997 55 {mast} 0.186-575 {2.6) o
John®' 1998 27 (27] 1-11,6 (4.9) o
Perez” 1998 37 [mast} : o
Kesslar™ 1998 19 (18] 0.25-5 (3.8) o
Sukthankar” 2000 70 (70) 0.1-13.8 [5.3) o
Feldenberg™ 2000 a5 (LAY 0.1-23 [4.5) o
Matsumoto® 2001 48 (95%) 1.3-88( 4.5 il
2001 20 (20) 0.6-7.6 1 2.8) i
2001 21 [21) 2 o
2002 73 (73) A o
2002 94 (MA) MNA o
2002 4 [NA) A Q
2003 10 10) 1.4—10.4 [3.5] (4]
2004 40 (A) (5.3 (4]
1041 o
A, not available.
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WODONERCZE WEWNATRZMACICZNE

WODONERCZE - KLASYFIKACJA SFU

(Fernbach SK, Mayzels M, Conway JJ: Pediatr Urol, 1993; 23: 478)

* STOPIEN 0 - prawidiowa nerka
* STOPIEN | - niewielkie poszerzenie miedniczki

* STOPIEN Il - umiarkowane poszerzenie miedniczki
(ograniczone do granic nerki)

* STOPIEN Il - znaczne poszerzenie miedniczki, poszerzenie kielichéw

* STOPIEN IV - poszerzenie kielichéw, $cieficzenie migzszu
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Multidisciplinary consensus on the classification of prenatal and postnatal urinary tract dilation
(UTD classification system)

Hiep T. Nguyen, Carol B. Benson, Bryann Bromley, Jeffrey B. Campbell, Jeanne Chow, Beverly Coleman,
Christopher Cooper, Jude Crino, Kassa Darge, C.D. Anthony Herndon, Anthony O. Odibo, Michael J.G. Somers,
Deborah R. Stein

Journal of Pediatric Urology
Volume 10, Issue 6, Pages 982-998 (December 2014)
DOI: 10.1016/j.jpurol.2014.10.002

GA 32 wk

prawidfowe nerki w 32t.c.

Multidisciplinary consensus on the classification of prenatal and
postnatal urinary tract dilation (UTD classification system)

prawidtowe nerki po urodzeniu
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PRENATAL PRESENTATION

AP RPD AP RPD
=7mm 210mm

Tr= 28 wis | 1627 wks || =28 wks

b -
Peripheral
calyceal dilstion™
Parenchymal renchymal
thickness normal thickness abnl
Parenchymal Parenchymi
appearance normal appearance abnl
Ureters Ureters
narmmal abnormal
Biadder Bladder
norrmal abnormal
Na unexplained nexpl
ohgohydramnios oligohydramnios**|

w

uTD A2-3:
INCREASED RISK

*Central and peripheral calyceal dlation mey be difficult to evalsata
early in gestation
**Oligohydramnios & suspected to result from a GU cause

GA 19 wk
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GAZ0 wk

GA 20 wk

wodonercze stopien A2 i A3

RISK-BASED MANAGEMENT, PRENATAL DIAGNOSIS

Al UTD A2-3:
INCREASED RISK
v

PRENATAL PERIOD: PRENATAL PERIOD:

One additional US Initially in 4 to 6 weeks*

> 32 weeks
AFTER BIRTH: : AFTER BIRTH:

Two additional US: US at > 48 hours to

1.>48 hrs to 1 month

*
2. 146 months later 1 maeth of ogs

OTHER: OTHER:
Aneuploidy risk modifi- Specialist consultation,
cation if indicated e.g. nephrology, urology

*certain situations [e.g. posterior urethral valves, bilateral
severe hydronephrosis) may require more expedient follow up
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WODONERCZE WEWNATRZMACICZNE -
ZALECENIA PTND (Tkaczyk, Cieslak-Puchalska 2009)

* do 24t.c. miedniczka A-P do 5mm
— powyzej 5mm - kontrola w lll trymestrze

* po 28t.c. miedniczka A-P do 8mm
— powyzej 8mm - kontrola 3-5 doba i 4-6 tydzien
** powyzej 10mm - kontrola 1-5 doba

i 2-4 tydzien

** miedniczka > 5mm z poszerzeniem kielichéw
> 4mm - kontrola 3-5 doba i 4-6 tydzien

POSTNATAL PRESENTATION

=48 hours
APRPD
= 15mm

b

Peripheral
calyceal dilation

—

| Parenchymal | Parenchymal
| thickness normal | thickness normal |
| Parenchymal | Parenchymal
appearance normal | appearance normal
- |
| Uretars Ureters
normal | abnormal
| Bladder | Bladder
normal | normal
v v
uTo P2:
INTERMEDIATE RISK
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ELSEVIER

wodonercze stopien P3

ELSEVIER

RISK-BASED MANAGEMENT, POSTNATAL DIAGNOSIS

UTD P2:
INTERMEDIATE RISK
v

FOLLOW UP US:

1 to 3 months
VCUG:

Discretion of clinician
ANTIBIOTICS:

Discretion of clinician
FUNCTIONAL SCAN:
Discretion of clinician

The choice to utilize prophylactic antibictics or recommend voiding cystourethrogram will
depend on the suspected underlying pathology
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WODONERCZE WEWNATRZMACICZNE

[

=

Ante, 2l pelvis dilatation

>

Y

v
(Abnormal) <—{Repeat at 1 month

-

—

(Normal

Y
[Ultrasound at 3 months| Normal-‘}
v Y
Pelvis dilatation 510mn3g.:F'e!vis dilataiioinﬁ
Y Sav Y
(e : : : o F B
| Stop follow~upj: fFurther morphological and functional evaluatlonJ I‘/Siop follow-up |
o - @ Copyright zo.ﬁéby Muab;.-lnc..an affiliate of Elesviar Inc. . -

CZYM SIE KIEROWAC PRZY USTALANIU WSKAZAN
DO RADIOLOGICZNYCH BADAN OBRAZOWYCH?

* KORZYSCI
** czy wynik badania zmieni nasze postepowanie?
** czy pozwoli lepiej okresli¢ rokowanie?

* RYZYKO

** STRES (lek, bol, unieruchomienie)

** PROMIENIOWANIE
*** CUM = 30-50 zdjec¢ RTG klatki piersiowej
*** DMSA = 50 zdje¢ RTG klatki piersiowej
*** urografia = 140 zdje¢ RTG klatki piersiowe;j

** KOSZT BADANIA

** KWALIFIKACJE PRACOWNIKOW MEDYCZNYCH

20



RACJONALNE PODEJSCIE DO WODONERCZA
WEWNATRZMACICZNEGO

* WEWNATRZMACICZNE PODEJRZENIE CIEZKIEJ WADY: (obustronne
wodonercze ze Scienczeniem migzszu, torbielami, poszerzeniem

moczowodow i megacystis) — pordd w osrodku referencyjnym

* NOWORODKI WYSOKIEGO RYZYKA: ( > 10mm A-P + poszerzenie
kielichow, scienczenie migiszu, nieprawidtowy migisz, poszerzony

moczowodd, nieprawidtowy pecherz, wada obustronna): konsultacja
nefrologiczna na oddziale noworodkowym

* DO OBSERWACII: izolowane wodonercze(a) > 5mm A-P w 3-7 dobie
i > 10mm w 4-6 tygodniu (poradnia nefrologiczna)

* KWALIFIKACIA DO DALSZEJ DIAGNOSTYKI: nefrolog

CZY ISTNIEJA PRZEStANKI DO PRZESIEWOWEGO
BADANIA USG UKELADU MOCZOWEGO
U NOWORODKOW?

* rozna interpretacja standardéw badan ptodu
* niepetna dokumentacja prenatalna

* czeste przypadkowe lub zwigzane z ZUM
wykrywanie wad uktadu moczowego u dzieci bez
wywiadu ,prenatalnego”

* dane z piSmiennictwa
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CZY ISTNIEJA PRZEStANKI DO PRZESIEWOWEGO
BADANIA USG UKELADU MOCZOWEGO
U NOWORODKOW?USG

CZY ISTNIEJA PRZEStANKI DO PRZESIEWOWEGO
BADANIA USG UKELADU MOCZOWEGO
U NOWORODKOW?

* Miyakita et al.: Tokai J Exp Clin Med 2001; 26: 101-5
(2071 miesiecznych niemowlat, 84 CAKUT, czuto$é USG prenatalnego 39%)

* Stolz et al.: Radiologe 2002; 42:630-636
(34450 noworodkéw, 407 CAKUT, czuto$é USG prenatalnego 36%)

* Tabel et al.: Urol J 2010; 7: 161-167
(721 noworodkéw, 76 do dalszej obserwacji, 44 wykryte po urodzeniu)

* Drnasin et. al.: Med Sci Monit 2013; 19: 125-131
(1000 zdrowych noworodkéw i niemowlat, 74 z poszerzeniem UKM, 10 CAKUT)

* Placzynska i wsp.: Pediatr Med Rodz 2011; 7: 236-240
(175 dzieci / 24 z nieprawidtowosciami w uktadzie moczowym)
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OD CZEGO ZALEZA LOSY DZIECI Z CAKUT
| INNYMI WRODZONYMI DEFEKTAMI
STRUKTURALNYMI?

* wewnatrzmaciczne uszkodzenie nerek/liczba nefronéw
* czy wada jest jedno- czy obustronna

* uposledzenie odptywu moczu

* zakazenia uktadu moczowego

* dostepnos¢, celowosc i skutecznos¢ leczenia

PRZESIEWOWE USG U NOWORODKOW

(DOSWIADCZENIA WEASNE: T.Jarmoliniski, B.Marszalska, H.Marciniak, J.Boror)

* USG brzucha w 3-4 dobie zycia u wszystkich noworodkéw
urodzonych od marca 2014 do stycznia 2017

* aparaty: ESAOTE MyLab Seven/TOSHIBA Xario 100
gtowice: convex 1-8/3,6-9,2 MHz
liniowa 3-13/7,2-14,0MHz
- __
-0 =

* badanie wykonywat radiolog lub nefrolog dzieciecy
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PRZESIEWOWE USG U NOWORODKOW
(DOSWIADCZENIA WtASNE)

— nieprawidtowosci

* poszerzenie miedniczki > 5mm w wymiarze A-P

* poszerzony moczowod

* nieprawidtowa wielkos¢ lub echogenicznos$¢ nerek
* torbiele w migiszu

— dalsza opieka w poradni nefrologicznej
(12 miesiecy), diagnostyka na oddziale

PRZESIEWOWE USG U NOWORODKOW
(DOSWIADCZENIA WtASNE)

* przebadano 897 noworodkow z 1051 urodzonych

w szpitalu (85,3%)

* do dalszej opieki skierowano 158 (17,6%)

* zgtosito sie do poradni 123 (78%)
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WYNIKI

USG przesiewowe Liczba dzieci (M/K) Dalsza opieka Malformacja (M/K)

Jednostronne 88 (4b/42) 52 G(o/1)
posierzenie

Poszerzenie + ,wada” 3(2/1) 3 1(M)
drugiej nerki
Obustronne 41 25/16) 39 8(7/1)

posierzenie

Zwiekszona 5(2/3) 2 0
echogenicznosé

Poszerzenie 1110} 1 0
moczowodu

Nerka podkowiasta 2(2/0) 2 0
Torbiele 4(3/1) 3 3(2/1)
Mata nerka 1(1/0) 1 1(M)
RAZEM 158 (89/69) 123(78%) 19 (16/3)

WYNIKI
* CAKUT - 18 dzieci (15 M, 3 K)

** wodonercze — 5 (obustronne - 1)

** moczowdd olbrzymi — 5 (obustronny - 2)

** zastawki cewki tylnej — 2

** hipoplazja nerki — 2

** MCKD -2

** segmentalna dysplazja nerki—1

** nerka podkowiasta z wodonerczem bieguna - 1

* ADPKD - 1 dziecko (M)

* DP-U - 8 dzieci (13/10; 4 M, 4 K)
** obustronne — 2




WYNIKI

* KWALIFIKACJA DO LECZENIA OPERACYJNEGO

** 2 chtopcow z zastawkami cewki tylnej
** dziewczynka z obustronnymi moczowodami olbrzymimi
** chtopiec z wodonerczem

* ,NA POGRANICZU"” KWALIFIKACJI

** chtopiec z wodonerczem bieguna nerki podkowiastej

* DIAGNOSTYKA RODZINNA
** chtopiec z ADPKD

CHORY N.S.

* 1l cigza mtodych ,,zdrowych” rodzicéw, , prawidtowa”

* w screeningu obustronne wodonercze P-11mm, L-16mm

* w kontroli: widoczny poszerzony lewy moczowdéd na catej dtugosci

* dalsza diagnostyka: CUM (maty pecherz, szeroka cewka tylna, bez OP-M),
renografia (47%/53%, zaleganie ustepuje po furosemidzie)

* w cystoskopii przecieto ZASTAWKI CEWKI TYLNEJ

* w wieku roku niewielkie poszerzenia, pecherz prawidtowy, bez ZUM
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CHORY J.G.

* | cigza mtodych zdrowych rodzicéw, , prawidtowa”

* w screeningu wodonercze nerki prawej > 10mm AP

* dalsza diagnostyka (USG, CUM, renografia diuretyczna): NERKA
PODKOWIASTA z wodonerczem prawego bieguna i poszerzeniem lewego UK-M

* konsylium nefro-urologiczne: scisty nadzér USG, kontrola izotopowa po 6 mies.

* w wieku roku bez ZUM i NT, renografia bez cech zablokowania (42%/58%)

0 PEDIATRIA, Szpital Wi

0sHIBA Fl
Kelot0  PEDIATRIA, Szpital Miodzyrzecz  Podiatric Abdomon FoSHIBA U607

w PEDIATRIA,

CHORY K.L.

* | cigza mtodych ,,zdrowych” rodzicow, ,,prawidtowa”

* ojciec i dziadek nadci$nienie tetnicze

* w screeningu torbiele w nerkach, obraz typowy jak w ADPKD
* potwierdzenie choroby u ojca i dziadka

* aktualnie 2 lata, bez NT, kreatynina 0,48mg/dlI

1
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TAKE-HOME MESSAGE

1/ USG wewnatrzmaciczne pozwala na wykrycie
okoto potowy wad uktadu moczowego (niska
czutos$¢ badania). Dzieci z podejrzeniem wady
wymagajg skoordynowanej diagnostyki
po urodzeniu.

TAKE-HOME MESSAGE

2/ Przesiewowe badanie USG brzucha po urodzeniu
pozwala na wykrycie wiekszosci wrodzonych
nieprawidtowosci struktury uktadu moczowego
i stanowi wartosciowe uzupetnienie
diagnostyki prenatalnej, pod warunkiem
zapewnienia dalszej opieki specjalistyczne;.
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TAKE-HOME MESSAGE

3/ Wczesne wykrywanie wad ma sens tylko wtedy,
kiedy wiemy co dalej zrobi¢ z dzieckiem.

29



