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Wprowadzenie
Pediatra pracujacy w szpitalu I i I poziomu referencyjnego oraz pracujacy w warunkach pod-
stawowej opieki zdrowotnej czesto staje przed problemem kontynuowania diagnostyki pre-
natalnej dziecka zapoczatkowanej przez ginekologa prowadzacego cigze. Rutynowe badania
ultrasonograficzne wykonywane co najmniej trzykrotnie w przebiegu prawidtowej cigzy po-
zwalajg podejrzewaé wady uktadéw:krazenia, moczowego i nerwowego oraz inne powazne
zaburzenia wrodzone skfadajace si¢ na zespoly wad wrodzonych (np. Downa czy William-
sa). O ile w przypadku powaznych wad ukladu krgzenia matka trafia od razu pod opieke re-
ferencyjnego o$rodka specjalistycznego perinatologicznego i cigza jest pod $cistym nadzorem
do porodu wlacznie, to wiekszo$¢ nieprawidtowych obrazéw dotyczacych uktadu moczowe-
go nie powoduje takiego transferu opieki.>** Tylko w przypadku towarzyszacego matowo-
dzia lub bezwodzia oraz wybitnie charakterystycznego obrazu uktadu moczowego ptodu
decyzja prowadzacego cigze jest jednoznaczna. Niecharakterystyczne objawy, takie jak jed-
nostronne poszerzenie drég odprowadzajacych mocz, zaburzenia echogenicznosci migzszu
nerek ptodu, réznica w wymiarach nerek sprawiaja, ze lekarz neonatolog i pediatra opieku-
jacy sie dzieckiem w pierwszych miesigcach zycia kontynuuja diagnostyke pourodzeniows.

Narzedziami ulatwiajagcymi podejmowanie diagnostycznych i terapeutycznych decyzji
jest wiedza o zasadach diagnostyki prenatalnej, schematy postepowania zalecane przez spe-
cjalistbw w danej dziedzinie oraz doswiadczenie kliniczne lekarza. Nieodzowne jest takze
okreslenie dostepnosci do prawidtowo wykonanego oraz interpretowanego badania ultra-
sonograficznego jamy brzusznej, ktére w opinii specjalistéw diagnostyki obrazowej powin-
no spetniaé szereg kryteridéw jakosci.

Szeroka dostepno$¢ diagnostyki prenatalnej zaowocowala skuteczniejszym wykrywaniem
u dzieci powaznych wad uktadu moczowego, ale takze wyraznie moze zwiekszaé liczbe zanie-
pokojonych wynikami diagnostyki prenatalnej rodzicow oraz skierowan do specjalisty.* Wska-
zuje to na wyrazng potrzebe przygotowania pediatréw do planowania diagnostyki uktadu
moczowego u dzieci z podejrzeniem prenatalnym wady.>® Wytyczne Polskiego Towarzystwa
Nefrologii Dzieciecej, ktore staly sie kanwg dla niniejszej pracy, zostaly przygotowane wlasnie
w tym celu.! Praca zawiera wybrane wskazéwki dotyczace organizacji opieki nad dzieckiem
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RYCINA 1. Wspétpraca interdyscyplinarna w opiece nad dzieckiem
z wada uktadu moczowego podejrzewang prenatalnie.

z prenatalnym podejrzeniem wady wrodzonej uktadu mo-
czowego. Ponizej oméwiono zasady postepowania w przy-
padku poszerzenia drég wyprowadzajacych mocz, (m. in.
uktadéw kielichowo-miedniczkowych i moczowodéw) oraz
zaburzen struktury nerek ze szczegdlnym zwréceniem uwa-
gi na stany zagrazajace uszkodzeniem czynnosci nerek i po-
gorszeniem stanu zdrowia (np. zastawki cewki tylnej).
Wiasciwa organizacja opieki postnatalnej zalezy o wspot-
pracy zespotu wielodyscyplinarnego, skladajacego sie z gine-
kologdéw poloznikéw, neonatologdéw, pediatréw pierwszego
kontaktu oraz specjalistow urologii i nefrologii dzieciecej
z pobliskiego osrodka referencyjnego (ryc. 1).

Znaczenie diagnostyki wad wrodzonych

uktadu moczowego

Wrodzone schorzenia uktadu moczowego stanowia po-
wazng przyczyne chorobowosci i §miertelnoéci w wieku
rozwojowym. Odpowiadaja one za okoto 60% wszyst-
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RYCINA 2. Rekonstrukcja 3D badania ultrasonograficznego ptodu
w 33 tygodniu zycia pfodowego.
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kich przypadkéw schytkowej niewydolnosci nerek u dzie-
ci. Wedlug Polskiego Rejestru Dzieci Leczonych Nerkoza-
stepczo uropatie zaporowe stanowily 29%, hipo-
i dysplazje nerek 11%, a torbielowato§é¢ nerek 10%
wszystkich rozpoznan u ponad 700 dzieci dializowanych
w Polsce od 2000 roku. Znaczna cze$¢ wrodzonych wad
uktadu moczowego (Congenital Anomalies Kidney and
Urinary Tract, CAKUT) wystepuje samoistnie jako zabu-
rzenie embriogenezy, chociaz rosnie lista wad o podtozu
genetycznym. Niektére nieprawidtowosci nerek i drég
moczowych sg wynikiem znanych zaburzefi lub zespotow
genetycznych (wielotorbielowato$¢ nerek dominujaca
i recesywna, zesp6t Bardeta-Biedla, zesp6t Beckwitha-
-Wiedemanna).

W krajach, w ktérych stosuje sie rutynowe badanie ul-
trasonograficzne u ciezarnych coraz wigkszy odsetek nie-
prawidlowosci uktadu moczowego (Antenatally Detected
Urinary Tract Abnormalities, AUTA) wykrywany jest
przed wystagpieniem jakichkolwiek objawéw klinicznych.
Dzieki temu $miertelno$¢ noworodkéw np. z zastawkami
cewki tylnej znacznie si¢ zmniejszyta.

Z drugiej za$ strony w wyniku wprowadzenia rutyno-
wej ultrasonografii plodu pojawita sie grupa noworod-
kéw zdrowych kierowanych do dalszej diagnostyki
nefro-urologicznej. Potrzeba ochrony tych dzieci
przed ewentualnym niepotrzebnym napromieniowa-
niem spowodowala, ze konieczne stalo si¢ ponowne
okreslenie wskazani do diagnostyki radiologicznej.
Szczegblnie dyskusyjng grupe stanowig obecnie no-
worodki z prenatalnie rozpoznanym wodonerczem.
Obserwuje si¢ wyrazng tendencje do coraz bardziej za-
chowawczego postepowania.

Zasady diagnostyki ultrasonograficznej

prawidtowej cigzy

Polskie Towarzystwo Ginekologiczne opublikowalo i stale
aktualizuje zalecenia dotyczace diagnostyki (obrazowej
i biochemicznej) prawidlowo przebiegajacej cigzy. Diagno-
styka ultrasonograficzna ptodu jest kluczowym badaniem
poczawszy od potwierdzenia obecnosci zywego ptodu, pra-
widlowosci jego rozwoju do wykrycia wad wrodzonych do-
tyczacych pojedynczych uktadéw lub narzadow (ryc. 2).
Nalezy przyjaé, ze w przypadku wad uktadu moczowego
kazde z zalecanych badan (od 11 do 34 tygodnia cigzy) nie-
sie znaczace informacje kliniczne przedstawione na ryci-
nie 3. Szersze przedstawienie zasad diagnostyki prenatalnej
uktadu moczowego przekracza zakres tego opracowania.

Zasady wykonywania badania
ultrasonograficznego po urodzeniu

Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej u noworodka
i niemowlecia jest podstawowym dzialaniem w diagnosty-
ce wad wrodzonych ukladu moczowego ze wzgledu
na swoja szeroka dostepnos¢ i bezpieczenstwo. Kazdy od-
dzial noworodkowy szpitala od poziomu powiatu powi-
nien by¢ tak wyposazony, aby mozna byto wykonaé takie
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Standardowe badanie USG

Ocena uktadu moczowego ptodu

11-14 tydzien cigzy

Ocena obecnosci pgcherza moczowego (nie zawsze mozliwa) oraz wykrycie niewielu patologii

np. zastawki cewki tylnej.

18-22 tydzien cigzy

Optymalna ocena budowy uktadu moczowego z uwidocznieniem pecherza moczowego,
nerek, ukfadu kielichowo-miedniczkowego (UKM) oraz potencjalnych anomalii: poszerzen UKM,
agenezji ukladu moczowego, wynicowania pecherza moczowego, uropatii zaporowych,
zmian torbielowych nerek, matowodzia uwarunkowanego anomaliami uktadu moczowego.

30-34 tydzien cigzy

Ocena budowy uktadu moczowego z uwzglednieniem pdzniej wystepujacych anomalii,
monitorowanie wczesniej opisanych nieprawidfowosci.

RYCINA 3. Diagnostyka prenatalna wad uktadu moczowego w odniesieniu do standardéw diagnostyki prawidtowej cigzy wg Polskiego

Towarzystwa Ginekologicznego.

badanie. Wyraznie wzrosta réwniez liczba specjalistow dia-
gnostyki obrazowej w jednostkach podstawowej opieki
zdrowotnej przygotowanych i chcacych badaé niemowle-
ta i male dzieci. Warunki do badania ultrasonograficznego
powinny zapewniaé komfort dziecku (wtasciwg tempera-
ture, inkubator w zaleznoéci od jego stanu) i badajacemu
(np. odpowiednia ilo$¢ czasu na badanie, mozliwos¢ na-
grania badania).

Nalezy przyjaé, ze badanie powinno zosta¢ wykonane
aparatem USG nowej generacji, wyposazonym w sondy
szerokopasmowe, wysokiej rozdzielczosci typu convex
(7 MHz), i liniowe. Dziecko nie musi by¢ specjalnie przy-
gotowane z wyjatkiem podania plynéw (pokarmu) w ce-
lu whasciwego nawodnienia. Wynik badania powinien
podawaé: wielkos¢ (dtugosé w zaleznosci od wieku), echo-
strukture i echogeniczno$¢é nerek, ewentualne poszerzenie
uktadu kielichowo-miedniczkowego (miedniczka i kie-
lichy), szeroko$¢é moczowoddéw oraz wielko$¢ i gruboséé
$cian pecherza moczowego.

Wstepna diagnostyka po urodzeniu (ryc. 4)

Zaleca sie, aby wszystkie dzieci z podejrzeniem prenatal-
nym wady uktadu moczowego mialy wykonane badanie
ultrasonograficzne jamy brzusznej w pierwszych dobach
zycia (1-7 doba). O terminie badania decyduje stan dziec-
ka i rodzaj podejrzewanej wady (badanie pilne w 1-2 do-
bie, a planowe w 3-7 dobie). Do ustalenia postepowanie
zalecane jest kolejne badanie ultrasonograficzne jamy
brzusznej, ktére powinno zosta¢ wykonane w ciagu 4-6 ty-
godni po pierwszym.

Do ustalenia wlasciwego postepowania z noworodkiem
neonatolog powinien méc ustalié ilosci wod ptodowych,
wykona¢ prenatalng ocene wielkosci nerek i uktadu mo-
czowego oraz stanu klinicznego noworodka (skala Apgar)
i wielkosci diurezy po urodzeniu.

Dziecko z podejrzeniem powaznej wady wrodzonej
uktadu moczowego (skapowodzie, brak migzszu obu
nerek, zastawki cewki tylnej) powinien odbywac sie

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

w oSrodku referencyjnym zapewniajagcym intensywna
opieke okotoporodows. Badanie USG powinno zostad
wykonane w pierwszej dobie zycia. Nalezy monitorowac
diureze przez wprowadzwenie cewnika do pecherza mo-
czowego oraz podaé antybiotyk profilaktycznie (w przy-
padku podejrzenia zastawek cewki tylnej lub znacznego
poszerzenie uktadéw kielichowo-miedniczkowych). Na-
lezy ocenié czynno$é nerek noworodka przez pomiar diu-

Badania prenatalne sugerujgce wade wrodzong
uktadu moczowego

Podejrzenie powaznej wady wrodzone;j
(matowodzie, zastawki cewki tylnej, agenezja nerek,
masywne obustronne wodonercze, hiperechogenne nerki)

NIE TAK

{

Pordd w osrodku Poréd w osrodku
referencyjnym Il referencyjnym Ill

N V' 4

Podejrzenie powaznej wady
lub cigzki stan ogolny

USG w 3-7 dobie zycia USG w 1-2 dobie zycia

Wykluczenie powaznej wady.
, Dobry stan ogdlny

USG za 4-6 tygoni Pilna konsultacja

\ urologa i nefrologa

Nadal podejrzenie wady

Y

Monitorowanie USG ~ ==  Planowana diagnostyka
oparta na konsultacji

nefrologa lub urologa

RYCINA 4. Algorytm wstepnego postepowania diagnostycznego
u noworodka i niemowlecia z prenatalnym podejrzeniem wady
wrodzonej uktadu moczowego.
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RYCINA 5. Obraz prenatalny poszerzenia uktadu kielichowo-mied-
niczkowego.

rezy godzinowej oraz stezenia mocznika i kreatyniny w su-
rowicy (z uwzglednieniem wartosci tych wskaznikow
u matki). Konsultacja urologa i nefrologa powinna odby¢
si¢ w trybie pilnym.

Planowa diagnostyka u noworodka w dobrym stanie
ogblnym obejmuje badanie ultrasonograficzne w 3-7 do-
bie po urodzeniu (tuz przed wypisaniem z oddziatu no-
worodkowego). Wykonujac badanie w tym okresie mozna
unikngé wynikéw falszywie ujemnych spowodowanych
przejSciowym fizjologicznym gorszym nawodnieniem
dziecka w 1-2 dobie zycia.*”™

Poszerzenie ukfadu kielichowo-miedniczkowego
w badaniu prenatalnym
Brak podejrzenia powaznej wady uktadu moczowego

USG w 3-7 dobie zycia
Ocena wymiaru miedniczki nerkowej AP

y & =

>5mm >20 mm i cienka kora

USG za 4-6 tygodni
Ocena wymiaru miedniczki
nerkowej AP

A~
<10 mm >10 mm
D ’

Monitorowanie USG ~ =msmmmp»-  Konsultacja urologa
lub nefrloga

RYCINA 6. Postepowanie po urodzeniu w przypadku prenatalnie
stwierdzonego poszerzenia ukfadu kielichowo-miedniczkowego.
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Postepowanie w przypadku poszerzenie uktadéw
kielichowo-miedniczkowych

Jesli w prenatalnym badaniu USG rozpoznano izolowane
jedno- lub obustronne poszerzenie uktadu kielichowo-
-miedniczkowego (UKM), nie podejrzewa sie wady ztozo-
nej. Urodzenie dziecka i wstepna postnatalna weryfikacja
wady moze sie odbyé w szpitalu rejonowym. Za istotne
poszerzenie UKM, wymagajace monitorowania, uznaje si¢
poszerzenie miedniczki nerkowej w projekcji A-P powy-
zej S mm w 3-7 dobie zycia i 10 mm w 4-6 tygodniu lub
pdzniej. W przypadku izolowanego, niepowiktanego, jed-
no- lub obustronnego poszerzenia UKM, nie ma wskazan
do wykonania cystografii mikcyjne;j.

Poszerzenie uktadéw kielichowo-miedniczkowych (UKM)
plodu jest najczestszym objawem patologicznym uktadu mo-
czowego (ryc. 5). Przyczyna poszerzenia UKM u plodu jest
zazwyczaj przeszkoda zlokalizowana na wysokosci potacze-
nia miedniczkowo-moczowodowego. Poszerzenie UKM
moze by¢ takze jedynym widocznym objawem choroby do-
tyczacej nizszych pieter uktadu moczowego, takich jak prze-
szkoda w obrebie potaczenia moczowodowo-pecherzowego,
odplyw pecherzowo-moczowodowy, torbiel ujscia moczo-
wodu czy przeszkoda podpecherzowa.”!! Postepowanie dia-
gnostyczne ma na celu wyodrebnienie dzieci, u ktérych
przyczyng wodonercza jest przeszkoda zagrazajaca prawi-
dfowemu funkcjonowaniu nerki. Te przypadki wymagaja le-
czenia operacyjnego (ryc. 6).

Oprocz USG standardem w diagnostyce wodonercza
jest badanie renoscyntygraficzne, ktdrego wynik decyduje
o dalszych losach chorej nerki. Ze wzgledu na dojrzewanie
czynnoSciowe nerek w pierwszych tygodniach po urodze-
niu, wskazane jest wykonanie badania izotopowego naj-
weczesniej po 6-8 tygodniu zycia dziecka.!>! Mniejsze niz
wyzej wymienione poszerzenia UKM monitorowane sg
okresowo za pomocg badania USG. W skrajnych posta-
ciach wodonercza, w ktorych znaczne poszerzenie UKM
doprowadzito do zaniku migzszu nerki, wymagana jest
konsultacja urologiczna i nefrologiczna juz po pierwszym
badaniu USG.1>

Poszerzenie moczowodu

Po potwierdzeniu rozpoznania moczowodu olbrzymiego
(megaureter), nalezy noworodka przesta¢ do oddziatu uro-
logii lub nefrologii dzieciecej w celu przeprowadzenia dal-
szej diagnostyki. Rozpoznanie moczowodu olbrzymiego
w USG wykonywanym postnatalnie u dziecka, u ktorego
prenatalnie nie stwierdzano poszerzenia moczowodu, jest
réwniez wskazaniem do przekazania dziecka do dalszej dia-
gnostyki specjalistycznej. Dalsza diagnostyka to:cystografia
w celu rozpoznanie etiologii: moczowdd z odplywem
wstecznym lub zaburzeniami droznosci i renoscyntygrafia
do ustalenia czynnosci nerki.

Prawidtowa szeroko$¢ moczowodu u dzieci rzadko prze-
kracza 5 mm, natomiast o $rednicy powyzej 7 mm okresla
sie terminem moczowdd olbrzymi. Ta definicja przedstawia
stan anatomiczny, bez uwzglednienia przyczyny powstania
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Podejrzenie zastawek cewki tylnej

Znaczne obustronne wodonercze

Poszerzenie moczowodu

Hipoplazja — brak widocznego migzszu obu nerek
Hiperechogeniczny migzsz obu nerek

Dodatkowe objawy kliniczne zmieniajgce postgpowanie:
np. zakazenie uktadu moczowego, wielowodzie

Przekazanie dziecka do oddziatu specjalistycznego
nefrologii lub urologii dziecigce] lub oddziatu
noworodkowego Il stopnia referencyjnosci

RYCINA 7. Objawy sktaniajace do pilnej diagnostyki pourodzeniowej w osrodku referencyjnym (urolog lub nefrolog dzieciecy).

patologii. Poszerzony moczowdd moze by¢ wtorny do prze-
szkody, odptywu lub nie mie¢ uchwytnej przyczyny (idio-
patyczny).'>""7 Postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne
zalezy od wykrytej przyczyny i powinno by¢ prowadzone
w osrodku specjalistycznym.'® Prenatalne rozpoznanie ol-
brzymiego moczowodu jest trudne. CzeSciej rozpoznawany
jest on w czasie diagnostyki postnatalnej, prowadzonej
w wyniku stwierdzenia poszerzenia uktadu kielichowo-
-miedniczkowego w czasie cigzy.'®"”

Zastawki cewki tylnej

W przypadku podejrzenia zastawek cewki tylnej lub prze-
szkody podpecherzowej konieczne jest wprowadzenie
cewnika do pecherza moczowego (cewnik Nelatona, Tie-
mana, typu feeding tube) w celu odbarczenia uktadu mo-
czowego, pobrania moczu do badaf (badanie ogélne,
posiew). Badanie ultrasonograficzne musi by¢ wykonane
w trybie pilnym (w 1 dobie zycia) w celu oceny uktadu mo-
czowego. Obowigzuje profilaktyczne podanie antybiotyku
oraz wyréwnanie stwierdzanych zaburzen wodno-elektro-
litowych i gazometrycznych. Zalecane jest przekazanie
noworodka do oSrodka specjalistycznego urologii lub
nefrologii dzieciecej w celu przeprowadzenia dalszej
diagnostyki i leczenia. Opcjonalnie (przed przekazaniem
do o$rodka specjalistycznego): ocena czynno$ci nerek
(po 2 dobie zycia).

Czestosé wystepowania ZCT oceniana jest na 1:5000-
1:12 500 przypadkéw wsrdd zywo urodzonych chiop-
coéw.'8 Zastawki cewki tylnej stanowig takze coraz czeiciej
rozpoznawang prenatalnie wade uktadu moczowego
(1:1250 w badaniach przesiewowych). Ta wada nalezy
do najbardziej uszkadzajacych uktad moczowy, a nasile-
nie zmian w dolnych i gérnych drogach moczowych zale-
zy od stopnia przeszkody. Jest to takze jedna z nielicznych
wad wrodzonych uktadu moczowego stanowiacych bez-
posrednie zagrozenie zycia w okresie noworodkowym
(40-609% rozpoznawanych jest prenatalnie). Podejrzewa-
nie u plodu ZCT nakazuje skierowanie ciezarnej
do o$rodka referencyjnego w celu dalszego prowadzenia
cigzy i porodu oraz przekazanie noworodka po urodze-
niu bezposrednio od o$rodka specjalistycznego (urologicz-
nego lub nefrologicznego).*2* Noworodki z ujemnym
badaniem prenatalnym, ale podejrzeniem tej wady po uro-
dzeniu, powinny byé w trybie pilnym przekazywane
do o$rodka referencyjnego III stopnia.
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Zaburzenia echostruktury nerek
Obecno$¢ hiperechogenicznych nerek stwierdzona w zy-
ciu ptodowym powinna sktania¢ do rozwigzania cigzy
w specjalistycznym o§rodku perinatologicznym. Noworo-
dek z izolowanymi zaburzeniami echostruktury nerek wy-
maga oceny czynnoSci nerek (stezenie kreatyniny
w surowicy) i wykonania badania ultrasonograficznego
miedzy 3 a 5 dobg zycia. Niemowleta z prawidtowymi
wynikami badaf kontrolnych wykonanych miedzy
4 a 6 tygodniem zycia (USG nerek, ocena czynnosci nerek)
prawdopodobnie nie wymagaja dalszej diagnostyki.
Zaburzenia struktury miazszu nerek ptodu moga wyni-
kaé z obecnosci torbieli, poszerzenia cewek nerkowych,
zmian o charakterze dysplazji, $rédmigzszowych naciekéw
komoérkowych, zwtokniefi czy zmian naczyniowych. Hiper-
echogenicznos$¢ nerek rozpoznaje sie wowczas, gdy echo
nerek ptodu po 17 tygodniu ciazy przewyzsza echogenicz-
no$¢ watroby lub Sledziony. Wielko$¢ nerek hiperechoge-
nicznych moze by¢ prawidtowa, zwiekszona lub rzadziej
zmniejszona. Podwyzszonej echogenicznosci nerek moze
towarzyszy¢ prawidtowa lub obnizona objeto$é ptynu owo-
dniowego (matowodzie). Obecnosé hiperechogenicznych
nerek stwierdzona w zyciu plodowym powinna sktaniaé
do rozwigzania cigzy w specjalistycznym o$rodku perina-
tologicznym (III stopiei referencyjnosci), majagcym dostep
do intensywnej terapii noworodkéw i leczenia nerkozastep-
czego. W wybranych przypadkach (bez towarzyszacego ma-
towodzia, prawidlowa wielko$¢ nerek bez widocznych
torbieli, ujemny wywiad rodzinny w kierunku torbielowa-
tych choréb nerek, brak anomalii pozanerkowych, izolo-
wana hiperechogenicznos¢ rdzenia nerek) mozna rozwazyé
pordd w regionalnym oSrodku perinatologicznym (I/II sto-
pien referencyjnosci). Postepowanie postnatalne powinno
wynikac z oceny stopnia ryzyka dla noworodka i niemow-
lecia oszacowanego na podstawie wywiadu rodzinnego, ob-
razu USG plodu, a takze przebiegu cigzy.”%

Zaburzenia w wytworzeniu migzszu nerek
(agenezja, hipoplazja)

Por6d noworodka z podejrzeniem obustronnej agenezji ne-
rek powinien by¢ zaplanowany w osrodku referencyjnym,
zapewniajgcym prowadzenie: intensywnej terapii noworod-
ka, diagnostyki obrazowej z wykorzystaniem réznych
technik obrazowania oraz leczenia nerkozastepczego u no-
worodka. Przy braku migzszu jednej nerki stwierdzonym
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w badaniu prenatalnym i prawidtowej ilosci ptynu owodnio-
wego nie jest konieczne poszerzanie diagnostyki ani rozwa-
zanie interwencji terapeutycznej w okresie prenatalnym.

Agenezja nerki jest to catkowity brak zawigzka narzadu,
ktéremu towarzyszy brak moczowodu i czesci trojkata pe-
cherza moczowego. Agenezja obu nerek jest wada rzad-
ka, a jej wystgpienie spelnia kryteria wady letalnej. Calo$é
zaburzen powstajacych w wyniku braku czynnego migzszu
nerkowego okreslana jest mianem zespotu Pottera. Jesli
cigza konczy si¢ urodzeniem zywego dziecka, bezposred-
nig przyczyna jego zgonu jest niewydolno$é oddechowa
na tle hipoplazji ptuc i niewydolnos¢ nerek. 333 Szczegdl-
ng role w postepowaniu odgrywa odpowiedni sposéb
przekazania informacji dotyczacej wady i rokowania.
W takim przypadku nalezy zasiegnaé porady nefrologa
lub urologa dzieciecego.

Nalezy jednak podkreslié, ze nie w kazdym przypadku
braku migzszu nerkowego w prenatalnym badaniu ultra-
sonograficznym ostatecznie rozpoznaje sie agenezje ner-
ki. Szczegélnie wtedy, gdy zachowana jest prawidtowa
objeto$é wod plodowych.

Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym
przy prawidtowej strukturze drugiej sugeruje wade wia-
73cg si¢ niskim ryzykiem zaburzonego rozwoju ptodu oraz
zwykle dobrym odleglym rokowaniem. Przy prawidlowe;j
ilosci ptynu owodniowego nie jest konieczne poszerzanie
diagnostyki ani rozwazanie interwencji terapeutycznej
w okresie prenatalnym. Poréd moze by¢ planowany w od-
dziale ginekologiczno-potozniczym szpitala powiatowe-
go. W przypadku dobrego stanu klinicznego noworodka
nie jest konieczne wykonywanie innych, poza USG, ba-
dan dodatkowych. W przeciwnym razie nalezy rozwazyé
wykonanie badania og6lnego moczu, morfologii krwi ob-
wodowej, CRP i oznaczenie stezenia kreatyniny w surowi-
cy (w 3 dobie po urodzeniu lub pdzniej). Podejrzenie
agenezji nerki w badaniu USG zwykle wymaga potwier-
dzenia przez wykonanie badania renoscyntygraficznego
(w wieku kilku miesiecy).3*40

Dysplazja wielotorbielowata nerek
Pierwsze badanie ultrasonograficzne dziecka z podejrze-
niem dysplazji torbielowatej obu nerek powinno odby¢
sie w ciggu 24-48 h po urodzeniu. Kontrolne badanie ul-
trasonograficzne dziecka, u ktérego nie potwierdzono
ustalonego prenatalnie rozpoznania dysplazji torbielowa-
tej nerek, w celu jej ostatecznego wykluczenia, powinno
sie odby¢ w 4-6 tygodniu zycia, ze wzgledu na duzy odse-
tek badan fatszywie ujemnych w 1-2 dobie zycia.
Dysplazja wielotorbielowata nerek (DWN) jest najcze-
Sciej wystepujacg postacia dysplazji nerek. Czestos¢ DWN
oceniono na 1:3640-1:4300 zywych urodzen. Dotyczy
zwykle jednej nerki. W przypadku zmian dotyczacych obu
nerek rokowanie jest zwykle niepomy$lne, a zgon nastepu-
je najczesciej w okresie okofoporodowym.*!#¢ Dysplazja
wielotorbielowata nerek charakteryzuje si¢ powigkszeniem
nerki z obecnoscig torbieli réznych rozmiaréw, niekomuni-
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kujacych sie ze sobg, brakiem prawidlowego migzszu ner-
ki z atrezja miedniczki i moczowodu oraz szczatkows tet-
nicg nerkowg lub jej brakiem. W przypadku potwierdzenia
rozpoznania dziecko wymaga dalszej diagnostyki w osrod-
ku specjalistycznym. Scyntygrafia nerek powinna by¢ wyko-
nana u wszystkich dzieci z dysplazjg torbielowatg, u ktérych
w badaniu USG uwidoczniono miedniczke nerkowa, w ce-
lu wykluczenia wodonercza. Wskazaniem do wykonania
cystouretrografii mikcyjnej jest nieprawidtowy obrazu dru-
giej nerki w badaniu USG lub przebyte zakazenie uktadu
moczowego. W ostatnich latach odstgpiono od rutynowej
nefrektomii zmienionej torbielowato nerki.*-4¢

Profilaktyka zakazen uktadu moczowego
Farmakologiczna profilaktyka zakazeni uktadu moczowego
(ZUM) u noworodkéw z prenatalnym podejrzeniem wady
uktadu moczowego ogdlnie nie jest zalecana. Nalezy nato-
miast monitorowaé wystgpienie ZUM do czasu zakoficzenia
petnej diagnostyki. Wyjatek stanowig dzieci z podejrzeniem
zastawek cewki tylnej, ze znacznym obustronnym poszerze-
niem uktadéw kielichowo-miedniczkowych, wymagajace
monitorowania diurezy (cewnik wprowadzony do peche-
rza moczowego). W tych przypadkach nalezy stosowac far-
makologiczng profilaktyke ZUM do czasu wykonania petne;j
diagnostyki uktadu moczowego. Cewnikowanie diagno-
styczne noworodkéw (cystouretrografia mikcyjna, posiew
moczu) powinno odbywacé sie pod ostong leku przeciwbak-
teryjnego, podawanego do 3 dni.

Stosowanie farmakologicznej profilaktyki ZUM u no-
worodka/niemowlecia z prenatalnym podejrzeniem wady
uktadu moczowego budzi wiele kontrowersji. Brakuje
wystarczajacej liczby badaf klinicznych oceniajacych sku-
teczno$¢ takiego postepowania. Jezeli wystapi ZUM, po-
winno by¢ leczone zgodnie z obowigzujacymi zasadami
terapii w danej grupie wiekowej. Po wyleczeniu ZUM
u tych dzieci zalecana jest profilaktyka przeciwbakteryjna
do czasu zakoficzenia diagnostyki uktadu moczowego
(nitrofurantoina 1-2 mg/kg/24 h od 2 m.z. lub trimeto-
prim 1-2 mg/kg/24 h od 2 m.z. lub cefuroksym-aksetyl
10 mg/kg/24 h, amoksycylina 10 mg/kg/24 h w jednora-
zowej dawce wieczornej.

Podsumowanie

Zalecenia Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzieciecej zo-
staly przygotowane na podstawie najnowszych publikacji
oryginalnych i pogladowych oraz podreczniki z zakresu ne-
frologii i urologii dzieciecej. Sita oparta jest w wiekszosci
na opinii ekspertéw, ktére z czasem mogg by¢ modyfikowa-
ne. Zalecenia s3 pierwsza proba usystematyzowania poste-
powania w przypadku prenatalnego podejrzenia wady
wrodzonej uktadu moczowego skierowanego do pediatrow
i neonatologéw. Mogg sie staé uzytecznym narzedziem
w rekach spegjalistow z tych dziedzin, wsparte do$wiadcze-
niem klinicznym oraz czujno$cig na wystepowanie dodat-
kowych objawéw klinicznych, ktére mogg zmuszad
do modyfikacji postepowania.
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