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Streszczenie |

Wady wrodzone uktadu moczowego stanowig znaczaca grupe wad, ktore moga by¢ wykryte prenatalnie.
Oprocz nieprawidlowych obrazow drog wyprowadzajacych mocz stwierdza sie rowniez nieprawidtowosci
w zakresie ilosci i struktury migzszu nerkowego. Nieprawidiowe obrazy ultrasonograficzne obejmuja
zaburzenia, takie jak: niewytworzenie lub zmniejszenie iloSci migzszu jednej lub obu nerek, hiperecho-
geniczno$¢ migzszu, zmiany torbielowate lub dysplastyczne oraz pojedyncze torbiele. Z punktu widzenia
epidemiologicznego wystepuja one wyrazniej rzadziej niz zaburzenia drog wyprowadzajacych mocz. Mimo
to czeS¢ z nich moze stanowic zagrozenie dla przebiegu ciazy i dla dziecka — na przykiad agenezja nerek czy
obustronne zmiany torbielowate. Ci¢zar diagnostyki pourodzeniowej w tych przypadkach spoczywa na
pediatrze, lekarzu rodzinnym oraz konsultujacym nefrologu. Jej poczatkowy schemat jest podobny do za-
stosowanego w przypadku wad z poszerzeniem droég moczowych (badanie wstgpne pourodzeniowe oraz
badanie dodatkowe 4-6 tygodni po poprzednim). Wiadomo, ze zaburzenia echostruktury i iloSci miazszu
nerek zwykle nie stanowig zagrozenia dla dziecka w okresie noworodkowym i niemowlecym, pod warunkiem
wykluczenia zmian dotyczacych obu nerek jednoczesnie, takich jak wielotorbielowatos¢, dysplazja lub hipo- 125
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plazja. Zdarza si¢ takze, ze mimo braku potwierdzenia wady w pierwszych badaniach, zmiany wystepuja
w kolejnych. W niniejszym opracowaniu znajduja si¢ wskazowki dotyczace postepowania pourodzeniowego
w ww. jednostkach chorobowych. Dodatkowo omdwione zostaly obecnie obowiazujace zasady profilaktyki
postepu choroby nerek oraz odstgpstwa od zaproponowanych wskazéwek w oparciu o dane kliniczne.

Stowa kluczowe: noworodek, niemowlg, diagnostyka ultrasonograficzna, wady wrodzone nerek, zalecenia

Summary

Urinary tract malformations are frequently detected by routine prenatal ultrasound examination per-
formed in normal pregnancy. Abnormalities of kidney tissue and structure are diagnosed in prenatal
examinations less frequently than urinary tract dilatation. These include: renal agenesis or hypoplasia
(uni- or bilateral), hyperechogenicity or renal parenchyma or part of it (medulla), dysplastic kidneys,
multiple or single cysts. From the epidemiological point of view, they are less frequent but may be impor-
tant for single patient. For example they may put the foetus and newborn at high risk (bilateral kidney
agenesis). Postnatal evaluation of those problems relies mostly on neonatologist and paediatrician with
nephrologist consultant. The initial evaluation is very similar to malformations with urinary tract dilata-
tion presented in the first part of series (first evaluation in first week of life with follow up after 4-6 weeks).
Usually these malformation do not put a newborn to a direct danger in the neonatal period or in infancy,
provided proper exclusion of processes affecting both kidneys (dysplasia, hypoplasia or polycystic kidney
disease). However, sometimes apart of normal picture in initial evaluation, changes in kidney are detect-
ed later in the life. In the present, second part of publication we describe guidelines concerning diagnos-
tic approach in case of kidney tissue abnormalities suggested by prenatal ultrasound screening. Addition-
ally, we described guidelines for prophylaxis of progression of kidney disease and factors that force us to
modify the scheme based on clinical symptoms.

Key words: neonate, infant, ultrasound diagnostics, kidney malformation, guidelines

WPROWADZENIE

Itrasonograficzna diagnostyka prenatalna po-

l | zwala na wysuwanie podejrzefi 0 nieprawi-
diowosci migzszu nerkowego w zakresie jego

ilosci i/lub struktury. Wspomniane zaburzenia wyma-
gaja diagnostyki po urodzeniu w celu wykrycia rzadkich
zagrazajacych zyciu dziecka wad wrodzonych (np. wie-
lotorbielowatosci nerek, obustronnej hipoplazji nerek),
a takze zmniejszenia stresu rodzicow zwigzanego z nie-
prawidiowym wynikiem badania prenatalnego. Wady
migzszu nerek sa wykrywane znaczaco rzadziej niz
poszerzenie drog wyprowadzajacych mocz. Mimo to
w zaleceniach Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzie-
ciecej okreSlono wskazowki dotyczace postepowania
dla lekarzy neonatologow, pediatrow, lekarzy rodzin-
nych oraz lekarzy specjalistow w pierwszym etapie
diagnostyki po urodzeniu w podejrzeniu: agenezji, hi-
poplazji, zmian w echostrukturze nerek oraz obecnosci
torbieli w ich migzszu. Podstawy diagnostyki prenatal-
nej, ogolne zasady badan ultrasonograficznych wyko-
nywanych u noworodkow i niemowlat, ogolne zasady
postepowania z noworodkiem, u ktdrego prenatalnie
ustalono podejrzenie wady rozwojowej nerek i/lub drog
moczowych, oraz wskazoéwki w zakresie profilaktyki
zakazef uktadu moczowego w tej grupie pacjentow
zostaly przedstawione w czgsci pierwszej opracowania
poswieconej postepowaniu w przypadku podejrzenia

126 wad drog moczowych.

ZABURZENIA ECHOSTRUKTURY
MIAZSZU NEREK®"

Obecnos¢ hiperechogenicznych nerek stwierdzona w Zyciu
plodowym powinna sklaniac do rozwiqzania cigZy w specja-
listycznym osrodku perinatologicznym. Noworodek z izolo-
wanymi zaburzeniami echostruktury nerek wymaga oceny
funkcji nerek (stezenie kreatyniny w surowicy) i wykonania
badania ultrasonograficznego pomiedzy 3. a 5. dobg Zycia.
Niemowleta z prawidlowymi wynikami badari kontrolnych
wykonanych miedzy 4. a 6. tygodniem Zycia (USG nerek,
ocena funkcji nerek) prawdopodobnie nie wymagajq dalszej
diagnostyki.

Zaburzenia struktury migzszu nerek pfodu moga wyni-
kac z obecnosci torbieli, poszerzenia cewek nerkowych,
zmian o charakterze dysplazji, Srodmigzszowych na-
ciekow komorkowych, zwtdknien czy zmian naczynio-
wych. W praktyce zmiany te objawiaja si¢ w prenatalnie
wykonanym USG jako wzmozona echogenicznos¢ ne-
rek. HiperechogenicznoS¢ nerek rozpoznaje si¢ wow-
czas, gdy echo nerek ptodu po 17. tygodniu trwania
ciazy przewyzsza echogenicznoS¢ watroby lub Sle-
dziony. Zaburzenie moze dotyczy¢ jednej lub obu ne-
rek. Zwykle wzmozona echogeniczno$¢ obejmuje catg
nerke, rzadziej dotyczy poszczegblnych jej struktur,
osobno kory lub rdzenia. WielkoS¢ nerek hiperecho-
genicznych moze by¢ prawidtowa, zwigkszona lub
rzadziej zmniejszona. Podwyzszonej echogenicznosci
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nerek moze towarzyszy¢ prawidiowa lub obnizona ob-
jetosS¢ ptynu owodniowego (matowodzie).

Obecnos¢ hiperechogenicznych nerek stwierdzona
w zyciu plodowym powinna skfania¢ do rozwigzania
cigzy w specjalistycznym oSrodku perinatologicznym
(IIT stopien referencyjnosci), z dostepem do inten-
sywnej terapii dla noworodkow i do leczenia nerkoza-
stepczego. W wybranych przypadkach (brak towarzy-
szacego mafowodzia, prawidiowa wielkoS¢ nerek bez
widocznych torbieli, ujemny wywiad rodzinny w kie-
runku torbielowatych chordb nerek, brak anomalii po-
zanerkowych, izolowana hiperechogenicznos¢ rdzenia
nerek) mozna rozwazy¢ porod w regionalnym oSrodku
perinatologicznym (I/II stopiefi referencyjnosci).
Rokowanie w 1. roku zycia zalezy gtownie od przyczyn
zaburzen echostrukturalnych nerek. Za korzystne ro-
kowniczo mozna uzna¢ stany, ktore badZ samoistnie
ustepujg bez pozostawiania nastepstw, badz tez, jeslhi
si¢ utrzymuja, nie prowadzg do niewydolnoSci nerek
w pierwszym okresie zycia. Naleza do nich: hiperecho-
genicznoS¢ rdzenia nerek w przebiegu preeklampsji lub
wewngtrzmacicznego zaburzenia wzrastania ptodu
(IUGR), hiperechogenicznos¢ nerek o nieznanej etio-
logii z zachowanym rysunkiem piramid bez obecnoSci
torbieli, bedaca jedyng anomalig w badaniu USG oraz
wielotorbielowatoS¢ nerek o dziedziczeniu autoso-
malnym dominujagcym (ADPKD), nawet przy prena-
talnie stwierdzonych torbielach. Z kolei niewatpliwie

czynnikiem zfego rokowania jest obecno$¢ matowo-
dzia i bardzo duzych nerek niezaleznie od przyczyny.
Ma to zwigzek z rozwojem hipoplazji ptuc, zespotu
Potter i pourodzeniowa niewydolnoscig nerek. Dodat-
kowym czynnikiem obcigzajacym jest obecno$¢ innych
ciezkich wad rozwojowych w ramach okreSlonych ze-
spot6w chorobowych. Rokowanie w wielotorbielowato-
Sci nerek o dziedziczeniu autosomalnym recesywnym
(ARPKD) zalezy od wydolnosci uktadu oddechowego,
poniewaz sama niewydolnoS¢ nerek rzadko jest przy-
czyng umieralnosci okofoporodowej w tej jednostce
chorobowe;.

Postgpowanie postnatalne powinno wynika¢ z oceny
stopnia ryzyka dla noworodka i niemowlecia oszacowa-
nego na podstawie wywiadu rodzinnego, obrazu USG
ptodu, a takze przebiegu ciazy. Proponowany algorytm
postepowania w przypadku stwierdzonych zaburzef
echostruktury nerek przedstawiono na rys. 1.

BRAK MIAZSZU OBU NEREK ®1D

Podejrzenie obustronnej agenezji nerek, jako podejrze-
nie letalnej wady rozwojowej, wymaga pilnej weryfikacji
w osrodku posiadajgcym odpowiednie moZliwosci tech-
niczne i duze doswiadczenie w diagnostyce prenatalnej.
Porad noworodka z podejrzeniem obustronnej agenezji
nerek powinien by¢ zaplanowany w oSrodku referencyj-
nym zapewniajgcym moZzliwosc prowadzenia: intensywnej

Hiperechogeniczne nerki
+ matowodzie

Hiperechogeniczne nerki
+ normalna objetos¢ ptynu owodniowego

Hiperechogeniczny rdzen nerek

pozanerkowe

Duze ryzyko PKDs (powiekszone nerki, obecne
torbiele, [+] wywiad rodzinny), anomalie

brak innych anomalii

Nerki normalnej wielkosci bez torbieli,
1 [-]wywiad rodzinny w kierunku PKDs,

!

Specjalistyczny osrodek perinatologiczny
(Il stopien referencyjnosci)

v
Regionalny osrodek perinatologiczny
(I/ll stopien referencyjnosci)

v

USG ukfadu moczowego w 3.-5. dobie zycia, sKrea
v
r--1 Nieprawidtowe

Prawidtowe

Ié

Spegjalistyczny osrodek nefrologii dzieciecej

PKD — policystic kidney diseases; sKrea — poziom kreatyniny w surowicy

USG ukfadu moczowego w 4.-6. dobie zycia, sKrea

v
Nieprawidtowe

Prawidtowe

Ié

| Bez dalszej kontroli |

Rys. 1. Schemat postepowania w przypadku rozpoznania zaburzen echostruktury nerek plodu
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terapii noworodka, diagnostyki obrazowej z wykorzysta-
niem roznych technik obrazowania oraz leczenia nerko-
zastepezego u noworodka.

Brak miazszu obu nerek w prenatalnym badaniu USG
w pofaczeniu z matowodziem nasuwa podejrzenie
obustronnej agenezji nerek — wady skutkujacej gteboki-
mi zaburzeniami rozwoju ptodu. BezpoSrednig konse-
kwencja braku czynnego migzszu nerkowego jest brak
produkcji moczu plodowego, a w efekcie znaczny defi-
cyt plynu owodniowego, czyli matowodzie. Do najistot-
niejszych konsekwencji tego stanu naleza hipoplazja
pluc oraz deformacje kostne (dysmorfia, znieksztatce-
nia kosci diugich koficzyn). Cato$¢ zaburzeni powsta-
jacych w wyniku braku czynnego migzszu nerkowego
okreSlana jest mianem zespotu Potter. Zespot ten jest
uznawany za zaburzenie letalne. JeSli cigza koficzy si¢
urodzeniem zywego dziecka, bezposrednig przyczyng
zgonu noworodka stanowi niewydolnoS¢ oddechowa
na tle hipoplazji ptuc i niewydolnos¢ nerek.

Nalezy jednak podkresli¢, ze nie w kazdym przypadku
braku migzszu nerkowego w prenatalnym badaniu ul-
trasonograficznym ostatecznie rozpoznaje si¢ agenezje
nerki. W 46% przypadkow obraz braku migzszu nerko-
wego (empty renal fossa) w badaniu prenatalnym spo-
wodowany jest przyczyna inng niz agenezja nerki (naj-
czesciej ektopia lub hipodysplazjg nerki). W przypadku
podejrzenia obustronnej agenezji nerek istotnym czynni-
kiem determinujacym dalszg diagnostyke i postepowa-
nie terapeutyczne jest ocena iloSci ptynu owodniowego.
W procesie diagnostyki prenatalnej i w podejmowaniu
decyzji 0 mozliwosci leczenia nerkozastepczego nowo-
rodka powinien uczestniczy¢ nefrolog dzieciecy.

BRAK MIAZSZU JEDNEJ NERKI(219

Przy braku miqgzszu jednej nerki stwierdzonym w badaniu
prenatalnym i prawidfowej ilosci plynu owodniowego nie
Jjest konieczne poszerzanie diagnostyki ani rozwazanie in-
terwencji terapeutycznej w okresie prenatalnym.

Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym na-
suwa podejrzenie jej agenezji. Oznacza to catkowity
brak zawigzka nerki, ktéremu towarzysza brak moczo-
wodu i brak cz¢scei trojkata pecherza moczowego.
Prawidfowa struktura drugiej nerki sugeruje wade, kto-
ra wigze si¢ z niskim ryzykiem zaburzonego rozwoju
plodu oraz zwykle dobrym odleglym rokowaniem. Przy
prawidtowe;j iloSci ptynu owodniowego nie jest koniecz-
ne poszerzanie diagnostyki ani rozwazanie interwencji
terapeutycznej w okresie prenatalnym. Porod moze by¢
planowany na oddziale ginekologiczno-potozniczym
szpitala powiatowego. Nie jest konieczne kierowanie
ciezarnej do oSrodka referencyjnego.

Jednostronna agenezja nerki w 30% przypadkow wspot-

128 istnieje z odplywem pecherzowo-moczowodowym do

jedynej nerki. U dziewczat obserwuje si¢ zwickszong
czgstos¢ wystepowania anomalii narzgdéw piciowych.
Wada moze by¢ rowniez objawem naprowadzajacym
na rozpoznanie zespotu Turnera.
Brak migzszu jednej nerki w badaniu prenatalnym
mozna stwierdzi€ takze w przypadku innych niepra-
widtowoSci wymagajacych roznicowania z agenezja
nerki. Wspolng ich cechg jest obecno$¢ zmienionego
migzszu nerki, ktory ze wzgledu na specyficzne warun-
ki badania prenatalnego moze zosta¢ przeoczony. Do
anomalii tych naleza: aplazja jednej nerki (obecnos¢
nerki szczatkowej, najczesciej afunkeyjnej), hipoplazja
jednej nerki (obecno$¢ nerki matej, ale zachowujace;j
prawidlowa strukture i istotny udziat w funkcji wydal-
niczej), ektopia jednej nerki (obecnoS¢ nerki poza typo-
wa lokalizacja). W przypadku dobrego stanu kliniczne-
go noworodka nie jest konieczne wykonywanie innych,
poza USG, badafi dodatkowych. W przeciwnym razie
nalezy rozwazyC wykonanie badania ogdlnego moczu,
morfologii krwi obwodowej, CRP i oznaczenie stgze-
nia kreatyniny w surowicy (w 3. dobie po porodzie lub
pOZniej).

Najistotniejsze elementy dalszego post¢powania obej-

muja:

* kontrolne badanie USG (2. m.z.);

» weryfikacja diagnozy inng metoda obrazowa — naj-
bardziej optymalne jest wykonanie w 3.-4. m.z. ba-
dania scyntygraficznego, co pozwala na ostateczne
ustalenie rozpoznania wg schematu: brak migzszu
jednej nerki w USG + brak wychwytu radioznacz-
nika poza jedyna nerka = pojedyncza funkcjonujaca
nerka (ang. solitary functioning kidney, SFK); oznacza
to agenezj¢ lub aplazje jednej nerki; dalsze rdznico-
wanie pomi¢dzy tymi stanami u pacjentow bez obja-
wow klinicznych nie jest konieczne;

* ,monitorowanie” dziecka po ustaleniu rozpoznania
— w kierunku ZUM, biatkomoczu, nadci$nienia t¢tni-
czego i upoSledzenia funkcji wydalniczej jedynej nerki.

U dzieci z omawianym problemem nie zaleca si¢ cew-

nikowania pecherza moczowego w okresie noworodko-

wym, rutynowego wykonywania cystografii mikcyjnej,
rutynowego wykonywania TK lub MR dla r6znicowa-
nia pomi¢dzy agenezja i aplazjq nerki ani rutynowego
stosowania farmakologicznej profilaktyki ZUM. Po-
wyzsze dzialania moga zosta podjete z indywidual-
nych wskazaf. Zasady diagnostyki w przypadku braku
migzszu jednej nerki przedstawiono na rys. 2.

DYSPLAZJA TORBIELOWATA NEREK %29

Pierwsze badanie ultrasonograficzne dziecka z podejrze-
niem dysplazji torbielowatej obu nerek powinno odby¢ sie
w ciggu 24-48 godzin po porodzie.

Kontrolne badanie ultrasonograficzne dziecka, u ktorego
nie potwierdzono postawionej prenatalnie diagnozy dyspla-
zji torbielowatej nerek, celem jej ostatecznego wykluczenia
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powinno si¢ odby¢ w 4.-6. tygodniu Zycia, ze wigledu na
duzy odsetek badan fatszywie ujemnych w 1.-2. dobie Zycia.

Dysplazja wielotorbielowata (DWN) jest najczeSciej
wystepujaca forma dysplazji nerek. Czgstos¢ DWN
waha si¢ od 1:3640 do 1:4300 zywych urodzef. Do-
tyczy zwykle jednej nerki. W przypadku zmian doty-
czacych obu nerek rokowanie jest zwykle niepomysSine,
a zgon wystepuje najczesciej w okresie okotoporodo-
wym. Noworodki z zachowang cz¢Sciowo funkcja ne-
rek wymagaja zwykle dializoterapii w 1. roku zycia.
DWN charakteryzuje si¢ powickszeniem nerki i obecno-
Scig torbieli roznych rozmiardw, niekomunikujacych si¢
ze soba, brakiem prawidiowego migzszu nerki z atrezja
miedniczki i moczowodu oraz szczatkowa tetnica ner-
kowa lub jej brakiem. W okoto 70% przypadkow DWN
jest rozpoznawana prenatalnie. Rozpoznanie mozna
najtatwiej ustali¢ w 18.-20. tygodniu cigzy. Mnogie
zmiany torbielowate widoczne w jednej nerce ptodu po-
winny nasuwac podejrzenie DWN. Wada wymaga we-
ryfikacji postnatalnej oraz wykluczenia innych niepra-
widlowosci w zakresie drog moczowych i pozostatych
narzadow w 1.-2. dobie zycia. W przypadku gdy nie po-
twierdzono wady, konieczne jest wykonanie kolejnego
badania USG za 4-6 tygodni, ze wzgledu na znaczny
odsetek wynikow fafszywie ujemnych badania USG
w pierwszych dobach zycia, spowodowanych wyste-
pujaca w tym okresie wzgledng oligurig. W przypadku
potwierdzenia rozpoznania po urodzeniu dziecko wy-
maga dalszej diagnostyki w osrodku specjalistycznym.
Scyntygrafia nerek powinna by¢ wykonana u wszystkich
pacjentow z dysplazjg torbielowata, u ktérych w bada-
niu USG uwidoczniono miedniczke nerkowa, w celu

wykluczenia wodonercza. Wskazaniami do wykonania
cystografii mikcyjnej sa nieprawidiowy obraz drugie;
nerki w badaniu USG lub przebyte zakazenie ukifadu
moczowego. Dzieci z DWN nie wymagajq profilaktyki
przeciwbakteryjnej. W ostatnich latach odstapiono od
rutynowe] nefrektomii zmienionej torbielowato nerki.
Dokfadny algorytm post¢powania przedstawiono na

rys. 3.
IZOLOWANE TORBIELE NERKI®?27

Kontrolne badanie ultrasonograficzne dziecka, u ktore-
go nie potwierdzono postawionej prenatalnie diagnozy
forbieli izolowanych nerek, powinno by¢ przeprowadzone
w 6. miesigcu Zycia. Kontrolne badanie ultrasonograficz-
ne dziecka z potwierdzonymi torbielami izolowanymi nerki
i wywiadem rodzinnym obcigzonym ADPKD nalezy wyko-
nmywac co 6-12 miesiecy.

Izolowane torbiele nerek (ITN) sg rzadko wykrywane
w prenatalnym USG i wigkszo$¢ z nich zanika przed
urodzeniem. W przypadku stwierdzenia ITN w bada-
niu prenatalnym zaleca si¢ wykonanie badania USG po
urodzeniu, a dalsze postgpowanie uzaleznione jest od
uzyskanego obrazu. ITN nalezy odrézni¢ od torbielo-
watoSci nerek. ITN sg stosunkowo rzadko stwierdzane
w wieku dzieciecym. CzestoS¢ ich wystgpowania szacu-
je si¢ na 0,1-0,5% i1 wzrasta z wickiem dziecka. Torbiele
lokalizujg si¢ najczeSciej w warstwie korowej, podtoreb-
kowo w gornym biegunie nerki. Majg zwykle owalny
lub okragly ksztalt, sq wypetnione przejrzystym ptynem
i nie faczq si¢ z zadng czgScig nefronu. WielkoS¢ torbie-
li jest r6zna — od bardzo matych do guzéw macanych

Brak jednej nerki w badaniu USG prenatalnym

Badanie USG w okresie noworodkowym

Brak jednej nerki w badaniu postnatalnym

Weryfikacja rozpoznania metoda
radioizotopowa (w 3.-4. m.z2.)

Obecny miazsz obu nerek

Koniec diagnostyki lub dalsze
postepowanie wg indywidualnych
wskaza — do rozwazenia
konsultacja nefrologa

Brak wychwytu radioznacznika poza
jedyna nerka w scyntygrafii

Wiecej niz jedno ognisko wychwytu
radioznacznika

Rozpoznanie: pojedyncza nerka
— opieka nefrologiczna

Rozpoznanie: hipoplazja/ektopia nerki
— opieka nefrologiczna

Rys. 2. Algorytm postepowania z noworodkiem z podejrzeniem braku migzszu jednej nerki
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przez powloki brzucha. W wieku dziecigcym wielkoS¢
torbieli rzadko przekracza 2 cm. Etiologia ITN nie jest
znana. Nie stwierdzono podloza genetycznego scho-
rzenia. NajczeSciej sq stwierdzane jednostronnie, cho-
ciaz spotyka si¢ zmiany obustronne. Izolowane torbie-
le zwykle nie daja zadnych objawow klinicznych 1 nie
powoduja uposledzenia funkcji nerek. W diagnostyce
roznicowej nalezy uwzglednic: dysplazje i zwyrodnie-
nia torbielowate, nerczaka torbielowatego, hamarto-
meg, potworniaka, wady wrodzone ukladu moczowe-
go, ropief nerki oraz torbiel bagblowca. Wsrdd badan
diagnostycznych obrazowych najszersze zastosowanie
majq ultrasonografia oraz tomografia komputerowa.
W przypadkach trudnych diagnostycznie pomocne
mogg byC urografia dozylna, angiografia, renoscyn-
tygrafia i rezonans magnetyczny. Dokfadny algorytm
postepowania z noworodkiem z podejrzeniem ITN
w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym przed-
stawiono na rys. 4.

PROFILAKTYKA POSTEPU
CHOROBY NEREK®3%

Podstawowq role w zapobieganiu progresji choroby nerek
odgrywa jak najwczesniejsze rozpoznanie wad ukladu
moczowego oraz ich leczenie. U noworodkow/niemow-
lgt z wadq ukiladu moczowego istotna jest ocena stopnia
wydolnosci nerek (stezenie kreatyniny w surowicy, sza-
cowany wskaznik przesqczania klgbuszkowego — eGFR

wg wzoru Schwartza), zwlaszcza w pryypadkach obu-
stronnego poszerzenia uktadow kielichowo-miedniczko-
wych u chlopcow.

U noworodkéw z wadami uktadu moczowego istotne
jest wezesne rozpoznanie i leczenie przewleklej choroby
nerek. W nefropatii zaporowej poprawa odplywu mo-
czu z drog moczowych zmniejsza nasilenie procesow
zapalnych 1 wioknienie nerek. Dzieci z upoSledzeniem
wydolnoSci nerek powinny by¢ objete specjalistyczng
opiekg nefrologiczng. Zmniejszenie post¢pu rozpo-
znanej niewydolnosci nerek polega na kompleksowym
farmakologicznym leczeniu wystepujacych zaburzef
biochemicznych i endokrynnych.

Brak jest danych dotyczacych tzw. leczenia nefropro-
tekcyjnego u noworodkow i niemowlat. Dotychczas
opublikowane wyniki farmakologicznej nefroprotekcji
(leki blokujace uktad renina-angiotensyna-aldosteron)
dotycza dzieci powyzej 2. roku zycia. Terapia ta nie jest
wolna od dziatafi niepozadanych, moze wptywa¢ na
morfologiczny rozwdj niedojrzatych nerek, niejedno-
krotnie uszkodzonych w nastepstwie wrodzonych wad
nerek i drég moczowych.

ODSTEPSTWA /
OD PROPONOWANYCH ZALECEN

Przedstawione w opracowaniu zalecenia dotyczq noworod-
kow 1 niemowlqt z prenatalnym podejrzeniem wrodzonej

Stwierdzenie DWN
w USG prenatalnym w 18.-20. tygodniu ciazy

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

Imiany jednostronne

Brak zmian w USG Potwierdzenie wady

Imiany obustronne

Badanie kontrolne za 4-6 tygodni

Brak zmian w USG

Koniec diagnostyki

Spegjalistyczny odrodek referencyjny

(ystografia mikcyjna Scyntygrafia nerek Stata opieka
do decyzji do decyzji nefrologiczna

130 Rys. 3. Schemat postepowania z noworodkiem z podejrzeniem dysplazji wielotorbielowatej
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w prenatalnym USG w 16.-18. tyg. ciazy

Stwierdzenie ITN

Kontrolne USG — w ciagu 48 godzin po urodzeniu

Brak zmian w USG [TN i wywiad rodzinny [TN i wywiad rodzinny
nieobciagzony ADPKD obciazony ADPKD
Kontrolne USG za 6 miesiecy
Brak objawéw Nawroty ZUM, Kontrolne USG
klinicznych nadcisnienie, €0 6-12 miesiecy
dolegliwosci, béle
Brak zmian w USG
Dalsza opieka Stwierdzenie
w POz kolejnych torbieli
Koniec diagnostyki wUSG

Spedjalistyczny osrodek referencyjny

Rys. 4. Schemat postepowania z noworodkiem z podejrzeniem izolowanych torbieli w prenatalnym badaniu ultrasonograficznym

wady uktadu moczowego. Jesli nieprawidlowy obraz ul-
trasonograficzny uktadu moczowego zostanie stwierdzony
z powodu dolegliwosci klinicznych lub w innym (znaczgco
poZniejszym) okresie wieku rozwojowego, modyfikacja po-
stepowania lezy w gestii lekarza leczgcego i konsultujgcych
specjalistow.

Sytuacjami, w ktorych nalezy rozwazy¢ modyfikacje
postepowania lub zastosowanie innych zalecef, sg
w szczegOlnosci:

* zakazenie uktadu moczowego, zwlaszcza nawrotowe;
* dolegliwosci kliniczne, takie jak bole brzucha, okolicy
ledzwiowej i klinicznie ewidentne zaburzenia mikcj;

* inne towarzyszace wady wrodzone — zespoly wad

wrodzonych.

WNIOSKI

Wrodzone nieprawidtowosci w iloSci i budowie migz-
szu nerek nie sg cz¢sto wykrywanymi anomaliami
w diagnostyce prenatalnej. Ze wzgledu na poten-
cjalne zagrozenie niewydolnoScig nerek po porodzie
1w diugotrwatej obserwacji zostaly jednak umieszczo-
ne w zaleceniach przygotowanych przez Grupg¢ Robo-
cza Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dzieci¢ce;j. Sita
tych zalecen oparta jest w wigkszoSci na opinii eks-
pertdw oraz nierandomizowanych badaniach obser-
wacyjnych. Jak wynika z doSwiadczenia Klinicznego,
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kazdy z pacjentow wymaga zindywidualizowanego po-
dejscia w oparciu o standardy i dostepne dane kliniczne.
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