Vrozené vady mocové soustavy

Vrozené vyvojové vady ledvin

relativné Casté vrozené vyvojové vady;

hypoplazie, dysplazie, cystickd onemocnéni ledvin;

¢asto asymptomatickd, nékdy sklony k infekci mocovych cest;
sekundarné mohou vést ke vzniku svrastélé ledviny.

Sekvence Potterové

= malformace charakterizovand hypertelorizem, Sirokym kofenem nosu, epikanty, nizko posazenymi usnimi
boltci, hypognatii a hypoplazii plic v ddsledku oligo- az anhydramnion pfi vyvojovych vadach ledvin.!]

Ageneze a hypoplazie ledvin

Ageneze ledviny

= porucha vyvoje primitivnich odvodnych cest
mocovych a metanefrogenniho blastému;
= bilaterdlni ageneze ledvin neni postnatdlné
slucitelna se zivotem (vyskyt 1:4000);
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Hypoplazie ledvin

Video v angli¢tiné, definice, patogeneze, priznaky, komplikace, 1é¢ba.

» redukce parenchymu ledviny pod 50 % normy
nebo pod 30 % normy u obou ledvin;

= jednoducha forma: jedno- nebo oboustranné snizeni po¢tu normélné zaloZenych nefrond; klinicky
asymptomaticka;

= oligomeganefronie: vyrazné snizeni poc¢tu nefrond, které jsou hypertrofické; ledviny jsou zmensené a maji
nepravidelny povrch; vede k progredujici chronické insuficienci ledvin;

= segmentarni hypoplazie: hypoplazie ohrani¢ena na jeden segment ledviny; typickym nalezem je arteridini
hypertenze.[!

Cysticka nemoc ledvin
Cystické ledviny

= AR dédi¢né (ARPKD) a AD dédi¢né (ADPKD) polycystické onemocnéni ledvin;
= ARPKD (1:20 000)
= rozsirené jsou pouze sbérné kanalky ledvin; proliferace a dilatace intrahepatalnich a pozdéji i
extrahepatalnich zlu¢ovych cest
= téZké formy - oligohydramnion a hypoplazie plic, sekvence Potterové; Ize palpovat rezistenci v dutiné
brigni; arteridlni hypertenze; chronické renalni selhani s anémii a poruchou rdstu; jaterni fibréza.
= ADPKD je nejcastéjsi monogenni hereditarni nefropatie (1:1000)
= tvorba cyst ve vSech ¢astech nefronu; ¢asto také cysty v jaternim parenchymu;
= klinickd manifestace Casto az v dospélosti.

Multicysticka dysplazie

¢asna embryonalni porucha vyvoje ledvin, zpravidla neni hereditarni;

vétsSinou postizena pouze jedna ledvina;

nejcastéjsi VVV ledvin; ¢astéji u chlapcd;

kompenzatorni hypertrofie druhé ledviny az funkéné solitarni ledvina;

bolesti v zaddech, bfidni tumor, zvraceni, hematurie, arteridlni hypertenze, recidivujici mo¢ové infekce.!t!

Anomalie polohy a fuze ledvinného parenchymu

= porucha fyziologické rotace a migrace ledvinného parenchymu béhem fetalniho obdobi;
= diagnostika: vySetfeni moci, ultrazvuk, i.v. vylu¢ovaci urografie (IVA), mikéni cystouretrografie (MCUG),
scintigrafie ledvin.

Zdvojena ledvina (ren et ureter duplex)
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= Weigertovo-Meyerovo pravidlo: mocovod drénujici horni panvi¢ku Usti do mocového méchyre medialné a
kaudalné od mocovodu, ktery drénuje dolni panvicku - mocovody se krizi;
= vétSinou asymptomatickd, vzacné vede k recidivujicim mocovym infekcim; nékdy sdruzena s VUR,

ureterokélou ¢i dalsimi VVV.
Podkovovita ledvina (ren arcuatus)

= spojeni parenchym{ obou ledvin pred bri$ni aortou - nej¢astéji spojeni dolnich pdld ledvin;
= vétSinou asymptomatickd, vzacné vede k recidivujicim mocovym infekcim, k VUR, k obstrukci ledvinné
panvicky i ke vzniku litidzy.

Ektopicka ledvina

= z3stava posunu ledviny kranidlnim smérem béhem fetdlniho obdobi;
= |edvina je umisténa v malé panvi, nej¢astéji vedle arteria iliaca communis;
= vétdinou asymptomatickd, vzacné vede k recidivujicim moc¢ovym infekcim nebo k VUR.!

Hyperplasticka a obrovska ledvina

Vrozené vady mocovych cest

Vrozené obstrukcni defekty ledvinové panvicky a vrozené vady mocovodu

Vrozena hydronefréza

= porucha odtoku z dutého systému kalisk( a panvi¢ky na podkladé ztzeni dalsich oddil& vyvodného systému —
rozsireni dutého systému vyvodnych cest mocovych a riziko postizeni rendlnich funkci;

= pokud je prekazka v oblasti ureterovezikalniho prechodu, dochazi k dilataci ureteru a proximalniho dutého
systému = megaureter;

= vétSinou se jedna o vrozenou vadu zalozenou jiz v prenatalnim obdobi;

= vice neZ polovina prenatalné zjisténych nélezl se béhem pozdéjsi gravidity ¢i perinatalniho obdobi
normalizuje;

= primarni: prekdzka v pyeloureterdinim prechodu (vrozena: fibrézni tkan, aberantni céva atd., ziskana:
konkrement, krevni koagulum);

= sekundarni: prekdzka pod pyeloureteralnim prechodem - napf. dolichomegaureter ¢i chlopen zadni uretry u

chlapcd;

obstrukéni: mechanicka prekazka;

neobstrukéni: porucha peristaltiky;

porucha odtoku moce - riziko infekce mocovych cest - akutni pyelonefritidy, urosepse;

jenostranna hydroneféza - normalni krevni tlak a normalni renaini funkce;

nékdy asymptomatickd; ¢asto neprospivani, recidivujici infekce mocové, hematurie, bolesti bricha, urolitidza;

dilatace bez obstrukce - konzervativni postup;

obstrukce - chirurgické lé¢ba.?!

Atrézie a sten6za mocovodu
Vrozeny mega(lo)ureter

vyznamné rozsireni mocovodu (ureteru);

primarni: na podkladé vrozené obstrukce v misté prechodu mocovodu do méchyre;

rozsireni ureteru i dutého systému ledviny = ureterohydronefréza;

sekundarni: v dlsledku vezikoureteralniho refluxu (VUR) nebo obstrukce vytokové ¢asti mocového méchyre
(napf. chloperi zadni uretry u chlapc@);?

Vrozena ureterokéla

Ageneze mocovodu

Zdvojeni mocovodu

Spatné umisténi mocovodu

Vrozeny veziko-uretero-renalni reflux (VUR)

= zpétny tok moce z mocového méchyre do mocovodu nebo dutého prostoru ledviny pri poruse zdklopkového
(antirefluxniho) mechanismu na Urovni ureterdiniho ostia v mocovém méchyri (zkraceny intramuralini Usek,
ektopické ureterdIni ostium);

= vyskytuje se u déti pomérné Casto; geneticky podklad;

= dlsledky: dilatace dutého systému, riziko infekce mocovych cest a poinfekénich jizev v parenchymu ledvin
(zhor3eni rendlnich funkci, rozvoj hypertenze), funkéni poruchy vyprazdfiovani mo¢ového méchyre;!?!

= stupné VUR dle MCUG:

I. = VUR do ureteru;

Il. = VUR do ureteru a do kalichopdnvic¢kového systémui;

Ill. = Il + dilatace kalichopanvic¢kového systému;

IV. = Il + tlakova atrofie parenchymu;

= V. = masivni VUR s rozsahlou destrukci parenchymu ledviny.[3!

= konzervativni reseni (VUR I-1ll): sterilni VUR neni pro ledvinu pfilis rizikovy — dlouhodoba chemoprofylaxe s
cilem zabranit vzniku postinfek¢nich jizev parenchymu ledvin; postnatalné dozrava antirefluxni mechanismus
a VUR mé tendenci ustoupit;

= operacni reSeni (VUR IV-V): prodlouzeni intramuralniho Useku ureteru a ureterocystoneostomie (reimplantace
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mocovodu);
= endoskopie: cystoskopicky se do ostia aplikuje inertni materidl, ktery vytvofi antirefluxni mechanismus.!?!

Jiné vrozené vady mocové soustavy

Epispadie

Hypospadie

Extrofie mocového méchyre
Chlopen zadni uretry

= nejtézsi vrozend porucha odtoku modi - jiz prenatalné vede k poSkozeni parenchymu ledvin a poruse
glomerularni filtrace;

= ihned po porodu je nutna cystostomie; pozdéji se chirurgicky odstrani chlopen;

= pouze u chlapcl; dlouhodobéd prognéza neni prizniva - rozviji se chronické renaini selhdni az s nutnosti dialyzy
¢i transplantace ledvin.[?!

Jina atrézie a sten6za mocové trubice a hrdla moc¢ového méchyre
Vady urachu

= cysta urachu, perzistence, vyhrez

Vrozené chybéni mocového méchyre a mocové trubice
Vrozeny divertikl moc¢ového méchyre

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Vyvoj mocopohlavniho systému ¢ VySetreni uropoetického systému ditéte
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Clanek neobsahuje vse, co by mél.

y Mizete se pridat k jeho autoriim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Vrozen%C
3%A9 vady mo%C4%8Dov%C3%A9 soustavy&action=history) a jej.

O vhodnych zménach se Ize poradit v diskusi.
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