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Wstep

Do standardéw badania ultrasonograficznego uktadu moczowego w Il'i lll trymestrze nalezy
ocena nerek i pecherza moczowego ptodu. Miedniczki nerkowe powinny by¢ oceniane pod
katem ich poszerzenia w przekroju poprzecznym.

A. Przekroj czofowy — nerki ptodu w | trymestrze



B. Przekroj strzatkowy — nerki ptodu w Il trymestrze
C. Przekroj poprzeczny — ocena w wymiarze AP miedniczek nerkowych w Il trymestrze.

W cigzy wieloptodowej okreSlenie pfci ptodéw pomaga w rozpoznaniu kosmoéwkowosci.
Ponadto powinno ocenia€ si€ iloSC ptynu owodniowego, jako wskaZnika funkcji nerek, ktére
produkujg ptyn owodniowy po 16-17 tygodniu cigzy.

Pecherz ptodu w A — | trymestrze i B — Il trymestrze cigZy.
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Przy zaistnieniu szczegdlnych wskazan, w badaniu ultrasonograficznym nalezy ocenié
gruczoty nadnerczowe i tetnice nerkowe.

Patologie ukladu moczowego nalezg do najczestszych nieprawidtowos$ci anatomicznych u
ptodu, od tagodnych — np. tagodne poszerzenie drég moczowych, do groZnych, zagrazajgcych
zyciu np. obustronna agenezja nerek. PoSrednio, zaburzenia funkcji nerek mogg prowadzic¢
do hipoplazji ptuc.

W wiekszoSci wady uktadu moczowego sg wadami izolowanymi — ryzyko aneuploidii lub
zespotéw genetycznych jest niskie. Wyjgtkiem jest wielotorbielowato$¢ nerek, ktdérg
dziedziczy sie autosomalnie dominujgco lub autosomalnie recesywnie — w przypadku
stwierdzenia tej wady, powinno si€ starannie oceni€ inne organy pod kgtem wystepowania
tego zespotu.

Ocena objetosci plynu owodniowego



A — przekrdj czofowy — odejScie tetnic nerkowych
B — nadnercza lezgce nad nerkami — | trymestr

[CIRVITIVN
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A - narzgdy pfciowe Zefiskie w Il trymestrze
B - narzgdy piciowe meskie w Il trymestrze

r -
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NOWOTWORY NADNERCZY

Neuroblastomy stanowig 50% guzéw nadnerczy ptodu, z czestoscig wiekszg u noworodkow
rasy biatej i nieznacznie czesSciej u ptodow ptci meskiej. Wywodzg sie z komorek grzebienia
nerwowego wspotczulnego uktadu nerwowego. Mogg by¢ spotykane réwniez w Sréodpiersiu.
Do guzéw tych nalezg: neuroblastoma, ganglioneuroblastoma oraz ganglioneuroma.
Pomimo, Ze neuroblastomy sg guzami ztoSliwymi, i niektére z nich mogg tworzyC przerzuty,
rokowania sg dobre i cze$S¢ przypadkow ulega samoistnej regresiji.

Obraz USG

Neuroblastomy nadnerczowe sg zazwyczaj dobrze odgraniczonymi torbielami lub masami
guzowatymi. Przy badaniu w opcji kolorowego Dopplera mozna uwidoczni€¢ przeptyw
obwodowy, brak przeptywu lub unaczynienie wewnetrzne struktur hyperechogenicznych w
guzie. Pojedyncze naczynie odzywcze nie jest typowe dla tych zmian i sugeruje raczej
sekwestracje ptucng o lokalizacji podprzeponowej (subdiaphragmatic bronchopulmonary
sequestration — BPS).

Towarzyszace nieprawidtowosci

Neuroblastoma moze byC sktadowg zespotu Li-Fraumeni, choroby Hirschsprunga,
neurofibromatozy t.1. Duzy ucisk guza na przewdd pokarmowy ptodu moze prowadzi¢ do
wielowodzia. PodwyZszone steZenie katecholamin moze spowodowaé zaburzenia u matki,
takie jak tachykardia, nadci$nienie tetnicze, nudnoSci i wymioty. Co wi€cej, wyrzut
katecholamin prowadzi do ptodowej kardiomiopatii, tachykardii i obrzeku uogdlnionego
ptodu. Rzadko stwierdza sie u ptodu przerzuty do watroby.



Diagnostyka réznicowa

- torbiele nadnerczy (izolowane lub zwigzane z dysplazjg wielotorbielowatg nerek lub
zespotem Beckwith’a-Wiedemann’a),

- krwawienie do nadnerczy (np. w z. Beckwith-Wiedemann’a),

- sekwestracja ptucna o lokalizacji podprzeponowej (subdiaphragmatic bronchopulmonary
sequestration — BPS),

- guz watroby,

- zesp6t nadnerczowo-ptciowy, we wrodzonym przeroScie nadnerczy.

Diagnostyka genetyczna

Neuroblastoma u ptodu jest zazwyczaj znaleziskiem izolowanym - w przypadku
prawidtlowego obrazu USG pozostatych narzgdéw, negatywnego wywiadu rodzinnego nie jest
konieczna dalsza diagnostyka w kierunku aneuploidii.

Postepowanie

Z powodu ryzyka powstania przerzutéw, wielowodzia, wystgpienia obrzeku ptodu,
krwawienia do nadnerczy, Pacjentke powinno sie objgé dodatkowym nadzorem
ultrasonograficznym. W wiekszoSci przypadkéw, poréd powinien by¢é prowadzony drogg
pochwowg, a decyzja o ci€ciu cesarskim podjeta jedynie w wyjgtkowych przypadkach, takich
jak duze zmiany torbielowate nadnerczy (celem zapobiegniecia pekniecia torbieli czy
uszkodzenia tkanek miekkich). Aspiracja tresci torbieli przed porodem jest kontrowersyjna,
ze wzgledu na zwigkszone ryzyko krwawienia, rozsiania choroby nowotworowej, porodu
przedwczesnego czy zakazenia.

Rokowanie

W wiekszoSci przypadkdéw, nawet przy chorobie przerzutowej, rokowania sg dobre a guzy te
mogqg ulegaC samoistnej inwolucji jeszcze wewngtrzmacicznie lub krétko po porodzie.



Dobrze odgraniczona masa lezgca nad nerkg
Przeptyw naczyniowy w guzie.
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WIELOTORBIELOWATOSC NEREK DZIEDZICZONA
AUTOSOMALNIE RECESYWNIE
(ARPKD)

Jest rzadkim zaburzeniem genetycznym, z cze€stoscig wystepowania 1:20 Zywych urodzen.

U oséb z tg chorobg wystepuje mutacja w obu allelach genu PKHD1 na chromosomie 6p21.
Gen ten warunkuje produkcje fibrycystyny — biatka wystepujgcego w nabtonku kanalikéw
nerkowych i przewoddow zofciowych. Mutacja prowadzi do wydtuzenia i poszerzenia
kanalikdbw nerkowych i formowania mikrocyst, co skutkuje powiekszeniem nerek. W
rezultacie rozwija sie schytkowa niewydolno$¢ nerek i choroba drég Zétciowych.



Obraz USG

W niektorych przypadkach, w badaniu drugiego trymestru obserwuje si€ powi€kszone,
hyperechogenne nerki ze stabym zréznicowaniem korowo-rdzeniowym. Czesto wielko$¢
nerek siega 4-15 odchylen standardowych. Dodatkowo, wystepuje matowodzie lub
bezwodzie. W trzecim trymestrze cigzy obserwuje sie torbiele wielkoSci >3mm. W
niektérych przypadkach choroba nie manifestuje sie w okresie prenatalnym.

Nerki sa powiekszone, mierzgce 6cm, z zanikiem typowego zroZnicowania
korowo-rdzeniowego. Wokot plodu niewidoczny jest pfyn owodniowy — Swiadczy to o
mafowodziu.

Towarzyszgce nieprawidtowosci

Poza wystepowaniem matowodzia lub bezwodzia i w rezultacie hipoplazji ptuc, dodatkowe
nieprawidtowoSci w ultrasonografii sg rzadkoScig. Pomimo czestego wystepowania
zwidknienia watroby i nieprawidtowosci przewodéw Zétciowych, rzadko obserwuje sie je
prenatalnie.

Diagnostyka réznicowa

- zespdt Bardeta-Biedla — nalezy do ciliopatii manifestujgcych sie prenatalnie jako cystyczne
powiekszenie nerek. Polidaktylia pozaosiowa pomaga odrézni¢ z. Bardeta-Biedla od ARPKD.



- zespot Meckela-Grubera — w przypadku tego zespotu, powiekszenie cystyczne nerek
obserwuje sie wczesniej niz w przypadku ARPKD. Innymi sktadowymi zespotu sg pozaosiowa
polidaktylia i malformacje w obrebie OUN.

Diagnostyka genetyczna

W przypadku podejrzenia ARPKD powinno zaproponowac sie dalszg diagnostyke prenatalng.
Gdy wystepujg dodatkowe nieprawidtowoSci w obrazie USG, nalezy zaproponowacC
pacjentce badanie metodg mikromacierzy, pomimo ze nie wykryje ono mutacji w
pojedynczym genie, (tak jak w ARPKD). Diagnostyka molekularna materiatu uzyskanego
podczas biopsji kosmowki lub amniopunkcji stuzy do wykrycia mutacji w genie PKHD1.
Stwierdzenie mutacji w obu allelach tego genu pozwala potwierdzi¢ rozpoznanie.

Postgepowanie

Biorgc pod uwage stabe rokowanie w przypadku stwierdzonej prenatalnie choroby,
szczegblnie w przypadku zaburzeh w iloSci ptynu owodniowego, powinno si€ zaproponowaé
terminacje cigzy. W przypadku decyzji pacjentki o kontynuowaniu cigzy, zaleca si€ seryjne
wykonywanie badan USG pod kgtem wielkoSci nerek i objetosSci ptynu owodniowego. Ze
wzgledu na znaczne zwiekszenie obwodu brzucha przez powiekszone nerki, konieczne moze
by€ ukonczenie cigzy drogg ciecia cesarskiego.

Rokowanie

W przypadku stwierdzenia ARPKD prenatalnie, rokowania sg gorsze niz przy chorobie
rozpoczynajgcej sie w okresie poporodowym. W przypadku hipoplazji ptuc w 30% dochodzi
do Smierci w ciggu pierwszego roku Zycia. Nawet w przypadku dtuzszego przezycia, pacjenci
wymagajg dializ i przeszczepienia nerek, rozwijajg nadci$nienie tetnicze, zwitdknienie
watroby i nadciSnienie wrotne.

NIEPRAWIDLOWOSCI DOLNEGO ODCINKA UKLADU
MOCZOWEGO (LOWER URINARY TRACT OBSTRUCTION —
LUTO)

LUTO jest najczeSciej spowodowane zastawkg cewki tylnej i atrezjg moczowodu, prowadzgc
do nieprawidtowego rozwoju nerek i w rezultacie hipoplazji ptuc. Jest zwigzane z duzg
SmiertelnoScig. Prenatalnie stwierdzone LUTO objawia si¢ blokadg odptywu moczu z
pecherza moczowego, co prowadzi do wystgpienia megacystis, pogrubienia Sciany pecherza,
obustronnego wodonercza z obecnoscig lub bez torbielowatej dysplazji migzszu nerek.

Obraz USG



W | trymestrze cigzy megacystis stwierdza sie przy wielkoSci pecherza >7mm w wymiarze
strzatkowym. Pogrubienie Sciany pecherza okresla sie przy grubosSci >3mm. Wodonercze
diagnozuje sie przy poszerzeniu miedniczki nerkowej >=4mm w Il trymestrze cigzy, >= 7mm
w Il trymestrze cigzy, mierzgc w wymiarze przednio-tylnym. Poszerzona cewka tylna, czesto
spowodowana zastawkg cewki tylnej, daje charakterystyczny obraz ,,dziurki od klucza”.

Obraz , dziurki od klucza”, mafowodzie.
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Poszerzenie miedniczek nerkowych z zaburzeniem odplywu z pecherza moczowego.



Dodatkowo, obserwuje sie poszerzenie moczowoddw, z powodu wysokiego ciSnienia w
pecherzu. Nerki mogg ulega€ dysplazji torbielowatej, co moze doprowadzi¢ do ich atrofii.

Towarzysz3ace nieprawidtowosci

W wiekszosci przypadkéw (78%) LUTO jest jedyng nieprawidtowosScig. Czesto wigze sie z
matowodziem, moggc doprowadzi¢ do wystgpienia stopy konsko-szpotawej lub hipoplazji
ptuc. Pekniecie pecherza moczowego lub nerki moze prowadziC do wodobrzusza lub
tworzenia torbieli zawierajgcych mocz (urinoma).

Diagnostyka réznicowa

- zastawka cewki tylnej — 63% przypadkéw LUTO — wystepuje tylko u ptci meskiej. Cechy
charakterystyczne: megacystis, pogrubienie Sciany pecherza, poszerzenie cze$ci tylnej cewki
moczowej - charakterystyczny obraz ,dziurki od klucza”, obustronne wodonercze lub torbiele
korowe nerek, matowodzie.

- atrezja cewki moczowej— 10 % przypadkéw LUTO — wystepuje zaréwno u ptci meskiej jak i
zenskiej. Cechy charakterystyczne: megacystis, bez poszerzenia cewki moczowe;.

- zespodt suszonej Sliwki — triada objawdw: stabo rozwiniete lub brak miesni brzucha;
pogrubienie Sciany pecherza z jego poszerzeniem; wnetrostwo,

- aneuploidia — najczesciej trisomia 13, 18, 21,

- zespot megacystis-megaureter — nasilony refluks pecherzowo-moczowodowy,

- zespdt megacystis-megacolon — poszerzony pecherz moczowy z pogrubialg Sciang, bez
poszerzenia cewki tylnej; objeto$¢ ptynu owodniowego w normie lub zwiekszona,

- przetrwata kloaka.

Diagnostyka genetyczna

W przypadku stwierdzenia nieprawidtowosci dolnego odcinka uktadu moczowego zalecana
jest dalsza diagnostyka prenatalna — biopsja kosmoéwki lub amniopunkcja celem
przeprowadzenia badania metodg mikromacierzy. W przypadku dodatkowych
nieprawidtowosci w obrazie USG i dodatniego wywiadu rodzinnego, przydatne jest badanie
panelu genéw lub sekwencjonowanie egzomu.

Postepowanie

Przypadek powinnien byC wnikliwie przenalizowany przez zespdt mutidyscyplinarny. W
przypadku stwierdzenia niekorzystnego rokowania, Pacjentce powinno sie€ zaproponowac
terminacje cigzy. W przypadku decyzji o kontynuowaniu cigzy, pomocne moze by¢ seryjne
naktuwanie pecherza moczowego celem oceny funkcji nerek, jednakze takie postepowanie
jest kontrowersyjne ze wzgledu na niepewng warto$¢ diagnostyczng. Ptyn z pecherza
moczowego usuwa si€ w catoSci 2-3-krotnie, celem pomiaru poziomu elektrolitdw w moczu i



oceny ponownego napefniania pecherza. Prawidtowe stezenia substancji w moczu podano
ponizej:

séd <100 mg/dl
chlorki <90mg/dI
osmolarnos¢ <100 mOsm/L
waph <8mg/dL
biatko catkowite <20mg/dL
Beta-2-mikroglobulina <4mg/dL

Po pierwszym pobraniu ptynu z pecherza moczowego, pdzniejsza ocena ultrasonograficzna w
kierunku napetniania pecherza $wiadczy o funkcji nerek.

Mozliwe interwencje u ptodu obejmujg  cystoskopie, zatoZenie  shuntu
pecherzowo-owodniowego lub amnioinfuzje. Cystoskopia pomaga zdiagnozowaC problem,
oraz w przypadku zastawki cewki tylnej — wykonac laserowq ablacje zastawki.

Droga porodu powinna byC okre$lona na podstawie klasycznych kryteriéw potozniczych oraz
woli rodzicow.

Rokowanie

LUTO wigze sie z wysokg $miertelno$cig perinatalng. Najgorsze rokowania wystepujg w
przypadku dtugotrwatego matowodzia z towarzyszacg hipoplazjg ptuc. Znaczgcy odsetek
pacjentdw z zastawkg cewki tylnej rozwinie schytkowg niewydolno$¢ nerek i bedzie
wymagata dializ oraz transplantacji. Dodatkowo, wada ta prowadzi do uszkodzenia pecherza i
dziecko moze wymagac ciggtego cewnikowania lub licznych operacji pecherza.

EKTOPOWE URETEROCELE

Ektopowe ureterocele jest czesto zwigzane z nieprawidlowym ujSciem moczowodu ze
zdwojonego ukfadu kielichowo-miedniczkowego. NajczeSciej wystepuje u ptodéw pici
zeNskiej. Jest najczeSciej wadg izolowang, niezwigzang z wadami genetycznymi.

Ureterocele to torbielowate poszerzenie koncowego odcinka moczowodu.
Srédpecherzowe (proste) ureterocele potoZzone jest catkowicie wewngtrz pecherza
moczowego (uchodzi w tréjkgcie pecherza moczowego) i wystepuje czeSciej u dorostych niz
u ptodéw i dzieci. Ektopowe ureterocele potoZone jest z daleka od tréjkgta pecherza
moczowego, najczeSciej uchodzgc do szyi pecherza, cewki moczowej (cecoureterocele) lub w
innym miejscu w miednicy. Okoto 80% zwigzane jest z wadg podwdjnego moczowodu i
dotyczy moczowodu wychodzgcego z gbérnego bieguna podwdjnego  uktadu
kielichowo-miedniczkowego nerki.

Obraz USG



Ureterocele objawia sie jako grubo$cienna torbielowata masa w obrebie pecherza
moczowego, najlepiej widoczna podczas czeSciowego wypetnienia pecherza moczowego.
Przy podejrzeniu ektopowego ureterocele, powinno sie szczegdétowo obejrze€ pecherz
moczowy, zdwojony ukfad kielichowo-miedniczkowy nerek, zdwojone moczowody oraz
oceni¢ objetoS¢ ptynu owodniowego. Nerki powinny byC oglgdane w przekroju podtuznym i
poprzecznym. Zwe€Zenie moczowodu przez ureterocele w miejscu potgczenia
moczowodowo-pecherzowego, moze prowadzi¢ do poszerzenia moczowodu powyZzZej
zw€Zenia i wodonercza. Zdwojenie nerek cz€sto jest zwigzane z uwidocznieniem dwodch
osobnych pdl nerkowych, z ektopowym moczowodem najczeSciej odprowadzajgcym mocz z
gornego bieguna. Dodatkowo dolne pole nerkowe moze byC poszerzone, ze wzgledu na
odptyw wsteczny a takZe przesuniete do tytu, z powodu efektu masy. Zdwojona nerka moze
byC wigksza niz przeciwna. Jesli ureterocele jest znaczgco duze, moze prowadzi€ do ucisku
na nerke przeciwng lub odptyw z pecherza moczowego, co skutkuje matowodziem.

Diagnostyka réznicowa

Ektopowe ureterocele nalezy ré6Zznicowa¢ z wadami powodujgcymi wodonercze, takimi jak
zastawka cewki tylnej, zwezenie potgczenia miedniczkowo-moczowodowego, refluks
pecherzowo-moczowodowy oraz wrodzony moczowod olbrzymi.

Postepowanie

Zaleca sie obserwacje w USG pod katem prawidtowego przyrostu masy ciata, oceny objetosci
ptynu owodniowego oraz prawidtowego rozwoju nerek. Interwencje wewngtrzmaciczne
polegajgce na laserowym nacieciu lub punkcji w przypadku zwezenia ujScia pecherza
moczowego i matowodzia, mogg byC€ rozwazone w protokotach badawczych. Droga porodu
powinna by¢ okreSlona na podstawie klasycznych kryteriow potozniczych.

Rokowanie

Rokowanie w przypadku ektopowego ureterocele zalezy gtdwnie od stopnia ucisku na nerki.
W sytuacji, gdy nie dochodzi do ucisku lub odptywu wstecznego, rokowania sg bardzo dobre.
Gdy wady tej nie rozpozna si€ prenatalnie, moze objawiaC sie jako nawracajgce infekcje
uktadu moczowego w pierwszych miesigcach Zycia i prowadzi¢ do urosepsy. W okresie
pourodzeniowym, rozwaza si€ interwencje chirurgiczng gtéwnie w przypadku wystgpienia
odptywow pecherzowo-moczowodowych .



i i

Ureterocele w przekroju poprzecznym (A) i podfuznym (B) — zaznaczone

WODNIAK MOCZOWODU (hydroureter)

Wodniak moczowodu najczeSciej wpdtistnieje z innymi nieprawidtowoSciami uktadu
moczowo-piciowego. Uwidacznianie moczowodu w kolejno wykonywanych badaniach USG



sugeruje jego nieprawidlowosS¢. Megaureter to moczowdd Srednicy >=7mm, powyZej 30 tyg.
cigzy.

Obraz USG

Wodniak moczowodu wyglgda jak pofatdowana, tubularna struktura, tgczgca sie z nerkami,
pecherzem moczowym lub obydwoma. Uwidocznienie perystaltyki jelit pomaga odrézni¢
poszerzong petle jelita od wodniakowato zmienionego moczowodu.

Zaawansowane wodonercze i wodniak moczowodu (zaznaczony
strzatkg) — tubularna struktura w fgcznosci z nerkg

Towarzyszgce nieprawidtowosci

Wodniak moczowodu i wodonercze czesto wspdtistniejg z innymi nieprawidtowoSciami drég
moczowych a takze mogg by¢ cechg wielu zespotéw genetycznych. Wodniak moczowodu
czesto wspdtwystepuje z odptywami pecherzowo-moczowodowymi, zwezeniem dolnego
odcinka drég moczowych (LUTO), zdwojeniem uktadu kielichowo-miedniczkowego lub
zwezeniem ujScia pecherza moczowego.

Diagnostyka réznicowa

Wodniak moczowodu moze wynika¢ z jego nieprawidtowego rozwoju, w ktérym odcinek
moczowodu nie wykazuje zdolnoSci perystaltycznych | doprowadza do funkcjonalnego
zwezenia. Najczesciej jednak hydroureter wynika z

- odptywoéw pecherzowo-moczowodowych (VUR),

- uropatii obstrukcyjne;j.

VUR powoduje odptyw wsteczny do gérnego odcinka drég moczowych, co po porodzie moze
objawiac sie odmiedniczkowym zapaleniem nerek i nastepowg schytkowg niewydolnoscig
nerek. Jest czestg przyczyng poszerzenia w obrebie uktadu moczowego. ObecnoS¢ lub brak
patologicznego poszerzenia moczowodu jest czynnikiem pomagajgcym zlokalizowac i
okresli¢ typ zaburzen.



1) zwezenie potgczenia miedniczkowo-moczowodowego: widoczne jest poszerzenie
miedniczki i kielichdw nerkowych, bez poszerzenia moczowodu.

2) zwezenie w obrebie potgczenia pecherzowo-moczowodowego: wystepuje
hydroureter i najczeSciej wodonercze, pecherz moczowy jest prawidtowej wielkoSci.
Czestg przyczyng jest ektopowe ujScie moczowodu.

3) Zwezenie w obrebie ujScia pecherza moczowego: nalezy podejrzewac przy
obustronnym poszerzeniu moczowodow i obustronnym wodonerczu, pogrubiate;j i
beleczkowanej Scianie pecherza moczowego. Najczestszg przyczyng jest zastawka
cewki tylnej u ptci meskiej i atrezja cewki moczowej u pici Zenskiej.

Diagnostyka genetyczna

W przypadku stwierdzenia patologicznego poszerzenia moczowodu, szczegdlnie przy
wspotwystepowaniu innych nieprawidtowosci, nalezy zaproponowac diagnostyke inwazyjng
i badanie metodg mikromacierzy. W przypadku obcigzenia rodzinnego chorobami
genetycznymi, zalecane jest badanie panelu genéw lub sekwencjonowanie egzomu.

Postepowanie

Najczesciej patologiczne poszerzenie moczowodu wspotistnieje z innymi
nieprawidtowos$ciami uktadu moczowego, co poSrednio determinuje objetoSC piynu
owodniowego i rozwoj ptuc w trakcie cigzy, a po porodzie — funkcje nerek. Obecno$¢ tej
patologii nie powinna jednak wptywaC na przyspieszenie terminu ukonczenia cigzy. Droga
porodu powinna byC okreSlona na podstawie klasycznych wskazan potozniczych.

Rokowanie
Wyniki dlugoterminowe zalezg od etiologii. Noworodki z ciezkg uropatig obstrukcyjng mogg
wymagac dializ, z powodu schytkowe]j niewydolno$ci nerek.

SPODZIECTWO

Spodziectwo wystepuje z czestoscig 0.2-4.1 na 1000 zywych urodzen. Rozwija sie u ptodéw
ptci meskiej, gdy zarodkowe fatdy cewkowe nie zrastajg sie catkowicie pomiedzy 7 a 14
tygodniem cigzy. Co za tym idzie, ujScie cewki moczowej lokalizuje sie nieprawidtowo wzdtuz
brzusznego brzegu penisa, moszny lub krocza. Czesto obecna jest tzw. struna (ang. chordee)
— zagiecie penisa z jego skréceniem po stronie brzuszne;j.

Obraz USG

Spodziectwo moze byC stwierdzone na podstawie obrazu USG, w ktédrym obserwuje si€ tepo
zakonczonego penisa, co wskazuje na nieprawidtowe zwezenie dystalnej czeSci pracia.

Tzw. ,,0braz tulipana” (?) wskazuje na zaawansowane spodziectwo, w ktédrym zagiety penis
zlokalizowany jest pomiedzy rozszczepiong moszng. Dodatkowo, mocz wyptywa
wachlarzowatym strumieniem, co mozna zobrazowacC uzywajgc techniki kolorowego
Dopplera. W wigkszosci przypadkéw objetos¢ ptynu owodniowego jest prawidtowa.
Niektdére dane wskazuje na przydatnoS¢ obrazu USG 3D.



Obraz tulipana w USG 3D
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Spodziectwo u plodu — ,tepo” zakonczony penis (zaznaczony strzatkg)

Towarzyszace nieprawidtowosci

Pomimo Ze spodziectwo najczeSciej wystepuje jako izolowana wada, dodatkowe
nieprawidtowosci obserwuje sie w 7-40% przypadkéw. Zaproponowano hipoteze dwdch
uderzen, w ktérej czynniki Srodowiskowe wspotistniejg z predyspozycjg genetyczng do



wystgpienia tej wady. Dodatkowe nieprawidtowosci najczesciej dotyczg uktadu moczowego.
Rozszczep moszny opisuje sie w 1/3 przypadkdéw spodziectwa a wnetrostwo w 17%. Wada ta
wspotistnieje rowniez z przepukling pachwinowg, odptywami pecherzowo-moczowodowymi,
zwezeniem pofgczenia miedniczkowo-moczowodowego, agenezjg nerki, ekstrofig pecherza
moczowego czy ttuszczakiem krocza. Spodziectwo moze by¢ tez wadg wystepujgcg jako
sktadowa zespotéw genetycznych — opisano wspdtistnienie nieprawidtowosci twarzoczaszki,
serca, ptuc, przewodu pokarmowego czy OUN. Zwigkszone jest rownieZ ryzyko ograniczenia
wzrastania ptodu.

Diagnostyka réznicowa

Spodziectwo nalezy réznicowaé z wadami takimi jak micropenis, wierzchniactwo, zaburzenia
zwigzane z przetrwatg kloakg. Bardzo wazZne jest odrdéznienie spodziectwa od
nieprawidtowych narzgdéw piciowych Zenhskich takich jak np. klitoromegalia.

Spodziectwo jest najczeSciej wadg izolowang. Moze by¢ jednak dziedziczone w przypadku
rodzinnego obcigzenia — dziedziczy sie autosomalnie dominujgco, lub jako choroba
sprzezona z chromosomem X. Moze byC réwniez zwigzana z zespotami genetycznymi,
takimi jak:

- z. Smitha-Lemliego-Opitza

- z. Wolfa-Hirschhorna

- z. Opitz-G

- 2. Schillbacha-Rotta

- z. Bardeta-Biedla

- z. Mowata-Wilsona

- z. Elsahy-Waters

- z. Pallistera-Halla

- z. dton-stopa-narzgdy ptciowe

- trisomia 13

- trisomia 18

- triploidia

i wiele innych.

Wystepuje rowniez w przypadku zespotu opornoSci na androgeny, wrodzonego przerostu
nadnerczy i innych zespotéw endokrynologicznych.

Diagnostyka genetyczna

W przypadku stwierdzenia spodziectwa, zalecane jest przeprowadzenie diagnostyki
inwazyjnej i badania metodg mikromacierzy. W przypadku obcigzenia rodzinnego chorobami
genetycznymi, zalecane jest badanie panelu genéw lub sekwencjonowanie egzomu. Dla
0s0b, ktére nie zgadzajg sie na diagnostyke inwazyjng, pomocne moze by¢ badanie cff-DNA,
celem okre$lenia ptci biologicznej.

Postepowanie

Rodzice powinni by¢ poinformowani, Ze spodziectwo jest najczesciej wadg izolowang, ale
mozliwe jest wystgpienie innych nieprawidtowos$ci a takze zespotdéw genetycznych. Decyzja



o drodze porodu oraz czasie zakonczenia cigzy powinna by¢ oparta na podstawie klasycznych
potozniczych kryteriow.

Rokowanie

Mozliwym powiktaniem moze by¢ zwezenie ujScia cewki moczowej i trudnoSci w kontroli
oddawania moczu. Leczenie jest chirurgiczne.

DYSPLAZJA WIELOTORBIELOWATA NERKI — nerka
multicystyczna
(MULTICYSTIC DYSPLASTIC KIDNEY DISEASE — MCDK)

Nalezy do najczestszych patologii nerek stwierdzanych w okresie prenatalnym w badaniu
ultrasonograficznym. Wystepuje z czestoscig 1:4300 zywych urodzen. NajczeSciej MCDK jest
jednostronng i izolowang wadg. Jednak, gdy wystepuje obustronnie lub wspdfistnieje z
innymi patologiami, rokowanie moze by¢ znacznie gorsze. Przypadki zajecia obu nerek
obserwuje sie z czestoscig 1:10 000, znacznie czesSciej u ptoddw ptci meskiej.

Zajeta nerka jest wieksza, zdeformowanego ksztattu i z tendencjg do zwiekszania swojej
objetosci wraz z wiekiem cigzy.

Obraz USG

Stwierdza sie normoechogeniczny migzsz nerki z wieloma niepotgczonymi ze sobg
torbielami réznej wielkoSci, lezgcymi obwodowo, bez dowoddw na wspdtistnienie
nefropatii obstrukcyjnej. ObjetoS¢ pecherza moczowego jest w normie, tak samo jak
objetos¢ ptynu owodniowego. W ok. 40-50% przypadkdw obserwuje sie patologie w obrebie
nerki przeciwnej. Nerka ta moze byC réwniez powiekszona ze wzgledu na hipertrofie
kompensacyjng.



Nerka multicystyczna f
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Towarzyszace nieprawidtowosci

Wada jest izolowana w ok % przypadkow. Moze wspdtistnie¢ gtéwnie z anomaliami w
zakresie uktadu moczowego, takimi jak agenezja nerki przeciwnej (ok. 15% przypadkéw). Inne
wspotistniejgce  nieprawidtowosci  nerki  przeciwnej to np. LUTO, odptywy
pecherzowo-moczowodowe a takze nieprawidtowosci narzgdéw ptciowych. Poza uktadem
moczowym stwierdza sie patologie serca, OUN, uktadu pokarmowego, kregéw, kosci czy
omphalocele.

Diagnostyka réZnicowa

Réznicowanie powinno opieraC sie gtéwnie na wyglgdzie i umiejscowieniu torbieli w nerce.
MCDK moze byC pomylone z wodonerczem z niedorozwojem kielichéw. Chorobe te nalezy
réwniez odrézniC od dysplazji torbielowatg na tle zaawansowanej obstrukcji w obrebie
uktadu moczowego — w tym przypadku torbiele mozna zauwazyC w pdéznym drugim i w
trzecim trymestrze cigzy, sg réznej wielkoSci, powi€kszajg sie. W autosomalnej recesywnej
wielotorbielowato$ci nerek, narzgd jest obustronnie powi€kszony, hyperechogeniczny z
matymi torbielami jednakowej wielkoSci.

Diagnostyka genetyczna



Zwiekszone ryzyko obecno$ci tej wady jako sktadowej zespotu genetycznego wystepuje w
przypadku wspdtistnienia nieprawidtowosci w innych narzgdach. W przypadku stwierdzenia
MCDK powinno sie zaproponowacC diagnostyke inwazyjng z badaniem metodg aCGH. Gdy
podejrzewa sie konkretng chorobe genetyczng, diagnostyke powinno sie odpowiednio
ukierunkowaC. Nawet w przypadku stwierdzenia jedynie wady nerki, powinno si€ objgc
nadzér ultrasonograficzny nad pacjentkg, celem obserwacji w kierunku wystgpienia innych
wad. W przypadku obcigzenia rodzinnego chorobami genetycznymi, zalecane jest badanie
panelu genéw lub sekwencjonowanie egzomu. Dla oséb, ktére nie zgadzajg sie na
diagnostyke inwazyjng, pomocne moze by¢ badanie cff-DNA.

Postepowanie

Od 32 tygodnia cigzy powinno sie€ przeprowadzaC seryjne badania USG, celem oceny nerki
przeciwnej, objetoSci ptynu owodniowego i oceny wzrastania ptodu. Nalezy rozwazy¢
badanie ECHO-serca. Decyzja o drodze porodu oraz czasie zakoNczenia cigzy powinna byC
oparta na podstawie klasycznych potozniczych kryteriow.

Rokowanie

Jednostronna dysplazja wielotorbielowata nerki wigze sie z bardzo dobrym rokowaniem. U
okoto potowy pacjentéw dochodzi do catkowitej inwolucji torbieli do 10 roku Zycia. Wada ta
nie zwieksza ryzyka wystgpienia nadciSnienia tetniczego, nowotworzenia czy biatkomoczu. W
przypadku powiekszania sie zajetej nerki, jej wptywu na tor oddechowy lub karmienie
noworodka, zalecana jest nefrektomia. Jednakze, w przypadku zajecia obu nerek, choroba
moze upoSledzacC ich funkcje. Skutkuje to matowodziem lub bezwodziem, a przy zaistnieniu
we wczesnym okresie cigzy — takze niedorozwojem ptuc, co z kolei jest wadg letalng.

TORBIELE JAINIKA

Obraz USG

Jajniki ptodu sg fizjologicznie w uSpieniu, jednak torbiele jajnika mogg powstawaé na skutek
ekspozycji na hormony przysadkowe, gonadotropiny tozyskowe oraz matczyne estrogeny.
Typowo obserwowane sg w |l trymestrze cigzy, najcze$ciej jako pojedyncze i proste torbiele,
czasem z pojedynczg przegrodg. Mata, okrggta anechogeniczna struktura w Srodku torbieli
to tzw. ,, daughter cyst sign” — objaw patognomoniczny dla torbieli jajnika.

Torbiele jajnika ponizej <20mm sg uwazane za norme€ i sg wynikiem dojrzewania
pecherzyka. Cysty Srednicy powyZej tej wartoSci uwaza si€ za nieprawidtowe.

Torbiele ztozone mogg by¢ cienkoScienne, heterogennej echogenicznosci. Opisywano takze
torbiele ztoZzone dermoidalne i krwotoczne. W obrazie USG mozna stwierdzi¢ wielowodzie
lub wodobrzusze, wynikajgce z pekniecia torbieli lub przesieku.
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DuZe torbiele jajnika
O - torbiel jajnika, S — Zotgdek, B — pecherz moczowy



Towarzyszace nieprawidtowosci

Torbiel jajnika jest zazwyczaj izolowang nieprawidtowosScig. Wtérnie do zrostéw po przebyciu
skretu przydatkdw i martwicy jajnika moze dojS¢ do niedrozno$ci przewodu pokarmowego
lub uktadu moczowego.

Diagnostyka réznicowa

Torbiele jajnika nalezy réznicowaC gtéwnie z torbielami nerek, nerkg multicystyczng,
wodonerczem, torbielg moczowodu, hydrocolpos, potworniakiem okolicy
krzyzowo-guzicznej.
Innymi zmianami moggcymi imitowaC torbiel jajnika, sg guzy w obrebie przewodu
pokarmowego, takie jak:
- torbiele duplikacyjne jelita (??) — skfadajg sie ze wszystkich 3 Scian jelita, czesto dzielgc
jedng ze Scian z jelitem cienkim,
- pseudotorbiele smoétkowe — powstajg po perforacji jelita. Opisuje si€ je jako nieregularne,
grubosScienne masy, dopasowujgce sie ksztattem do przestrzeni otrzewnowej i powierzchni
watroby. Dodatkowo widoczne jest poszerzenie jelita, zwapnienia wewnatrzotrzewnowe i
czasami wodobrzusze.
- torbiele przewoddéw zétciowych — stanowig poszerzenie przewodu zétciowego wspdlnego,
najczesciej wystepujg w prawym gornym kwadrancie jamy brzusznej.

- malformacje limfatyczne — duze, gruboScienne, wieloogniskowe, najczeSciej
umiejscowione w krezce jelita cienkiego.

Diagnostyka genetyczna
Stwierdzenie torbieli jajnika nie wymaga dalszej diagnostyki inwazyjnej.
Postepowanie

W przypadku rozpoznania torbieli jajnika nalezy monitorowa¢ jg w badaniach
ultrasonograficznych, gtéwnie pod wzgledem jej wielkoSci i morfologii. Najczestszg
komplikacjg zwigzana z tego typu patologig jest skret przydatkéw, wystepujgcy w przypadku
35% torbieli wielkosci 30-59mm. Z tego wzgledu, w postepowaniu inwazyjnym rozwaza sie
przezskdérng aspiracje tresci, szczegdlnie gdy Srednica torbieli przekracza 40mm, lub przy jej
wzroScie >10mm na tydzien. Decyzja o drodze porodu oraz czasie zakohczenia cigZy powinna
by¢ oparta na podstawie klasycznych potozniczych kryteridow.

Rokowanie
NajczesSciej mate, proste torbiele ulegajg spontanicznemu zanikowi po porodzie, z powodu

przerwania ekspozycji na matczyne i tozyskowe hormony. W przypadku duzej torbieli,
zalecane jest jej usuniecie metodg laparoskopowg, po porodzie.



NERKA MIEDNICZNA

Nerka miedniczna jest najczestszg postacig ektopowego potozenia nerki, wystepujgc z
czestoscig 1:700 urodzen. Umiejscawia si€ ponizej podziatu aorty, w okolicy przedkrzyZowe;.
Jej wielko$¢ jest zazwyczaj mniejsza niz oczekiwana w danym wieku cigzowym i ma
nietypowy przeptyw krwi.

Obraz USG

Najczesciej jest diagnozowana podczas gdy nieuwidoczni sie prawidtowej nerki w jej
typowym potozeniu. Zobrazowanie jej jest wymagajgce, gtéwnie ze wzgledu na cienie
akustyczne. Dodatkowo, poszerzenie uktadu kielichowo-miedniczkowego nerek a takze ich
torbielowate zwyrodnienie utrudniajg rozpoznanie, ze wzgledu na zaburzenie typowej
anatomii. Jednakze, nerkoksztattna struktura, pomiedzy naczyniami biodrowymi w przekroju
czotowym lub przylegajgca do pecherza sugeruje rozpoznanie.
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Nerka miedniczna pomiedzy koScmi biodrowymi



Uwidocznienie w kolorowym Dopplerze przeptywu krwi z dystalnej czesci aorty, rozwidlenia
aorty lub nietypowego naczynia w miednicy prowadzgcego do wneki nerki wspiera to
rozpoznanie.

Inne wskazéwki moggce nasuwaC rozpoznanie to brak nerki w polu nerkowym z utratg
typowego, podobnego do bumeranga ksztattu nadnercza, ktére moze byC sptaszczone lub
wydtuZone a takZe niezidentyfikowanie tetnicy nerkowej w przekroju czotowym.

Pusty dof nerkowy z , lezgcym” nadnerczem — oznaczone strzafkg
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Towarzyszace nieprawidtowosci

W okoto 50% nerka miedniczna jest hipoplastyczna, dysplastyczna lub z wodonerczem. W
dziecinstwie w wiekszosSci przypadkéw w przeciwnej nerce wystepuje refluks
pecherzowo-moczowodowy, ktéry najczesciej zanika. Patologia ta moze wspdtistnieC z
wystepowaniem  pepowiny  dwunaczyniowej, sercowymi lub  Srédczaszkowymi
nieprawidtowoSciami. Nieznacznie czeSciej obserwuje sie€ spodziectwo i wierzchniactwo u
ptci meskiej oraz nieprawidtowosSci narzgddéw piciowych zehskich.

Diagnostyka réznicowa

Nerke miedniczng nalezy réznicowac z patologicznymi guzami w miednicy takimi jak:
- potworniak

- neuroblastoma

- dodatkowa nerka miedniczna,

- torbiel jajnika

- torbiel krezki.



Pusty doét nerkowy jest zwigzany z agenezjg nerki w 47% przypadkow i w 42% z nerkg
ektopowg. W niektérych sytuacjach, brakujgca nerka moze by€ ztgczona z nerkg przeciwng
lub wystepowaC w nietypowe] lokalizacji, przy wspdtistniejgcych nieprawidtowosciach,
takich jak przepuklina przeponowa.

Diagnostyka genetyczna

Najczesciej nerka miedniczna jest izolowang nieprawidtowoscig. Przy braku wspétistnienia
innych patologii, dalsza diagnostyka inwazyjna nie jest wymagana. W przypadku
wspotwystepowania innych nieprawidtowoSci, zalecana jest amniopunkcja z badaniem
metodg aCGH. Nerka miedniczna moze byC zwigzana z m.in. asocjacjg VACTERL: wady
kregéw (vertebral defects), atrezja odbytu (anal atresia), wady serca (cardiac defects),
przetoka tchawiczo-przetykowa (tracheoesopchageal fistula), nieprawidtowos$ci nerkowe
(renal anomalies), defekty kofczyn (limb abnormalities), a takZe asocjacjg CHARGE: szczelina
btony naczyniowej oka (coloboma), wady serca (heart defects), zaro$niecie nozdrzy tylnych
(choanal atresia), zahamowanie wzrastania (growth restriction), nieprawidtowosSci narzgdow
ptciowych (genital anomalies), wady uszu (ear anomalies).

W przypadku obcigzenia rodzinnego chorobami genetycznymi, zalecane jest badanie panelu
genow lub sekwencjonowanie egzomu. Dla 0séb, ktdre nie zgadzajg sie na diagnostyke
inwazyjng, pomocne moze by¢ badanie cff-DNA.

Postepowanie

Nalezy doktadnie oceniC anatomie ptodu, skupiajgc sie na uktadzie moczowo-ptciowym i
sercowo-naczyniowym. Zalecane jest przeprowadzenie badania ECHO serca. W przypadku
wady izolowanej, decyzja o drodze porodu oraz czasie zakonczenia cigzy powinna byC oparta
na podstawie klasycznych potozniczych kryteridw.

Rokowanie

NajczeSciej zajeta nerka ma ograniczong funkcjonalnoS¢. W niektérych przypadkach, gdy w
przeciwnej nerce obserwuje si€ wodonercze, konieczna jest interwencja chirurgiczna. Nie ma
dowodoéw na zwiekszenie ryzyka wystgpienia nadciSnienia tetniczego, ale nalezy je
monitorowac. U dorostych wystepuje zwiekszone ryzyko zapalen uktadu moczowego i kamicy
nerkowej.



AGENEZJA NERKI

Jednostronna agenezja nerki wystepuje z czestoscig 1:1000 zywych urodzen. Obustronna
agenezja jest rzadsza i czesto$¢ okresla sie na 1:3000-4000 cigz. Prowadzi do duzej
Smiertelno$ci prenatalnej z powodu bezwodzia a nastepnie do letalnego niedorozwoju ptuc.

Obraz USG

Nerki ptodu powinny by¢ widoczne w obrazie ultrasonograficznym w badaniu | trymestru. Ze
wzgledu na niediagnostyczng ocene iloSci ptynu owodniowego w tym okresie cigzy,
diagnoza ta jest stawiana najczesciej przy ocenie anatomii podczas badania Il trymestru.
Glowng cechg tej wady jest stwierdzenie braku nerki w jej typowym miejscu, w przekrojach
czotowym, poprzecznym i podtuznym. W przypadku braku jednej nerki nalezy podejrzewac
jej ektopowe potozenie. Nadnercze wydaje sie byC wieksze i bardziej ptaskie, zamiast mieC
ksztatt litery ,Y”. Obustronny brak nerek nalezy podejrzewac przy nieuwidocznieniu pecherza
moczowego i bezwodziu. W opcji kolorowego Dopplera nie mozna uwidoczni¢ przeptywu w
tetnicy nerkowej pod kgtem 90 stopni w przekroju czotowym. Zaleca sie badanie USG nerek
rodzicow ze wzgledu na potencjalng etiologie genetyczng.

E2
Doppler imaging

Przekrdj czotowy — pusty dof nerkowy; B. Brak przeplywow w tetnicach
nerkowych — obustronna agenezja nerek

Towarzyszace nieprawidtowosci

W przypadku agenezji nerki duzg role odgrywajg czynniki Srodowiskowe, takie jak cukrzyca
(szczegdlnie w przypadku asocjacji VACTERL), palenie tytoniu, alkoholizm.

W okoto 1/3 przypadkéw agenezja nerki wpdtistnieje z zespotami genetycznymi lub innymi
nieprawidtowosSciami. Obustronna agenezja nerki wraz z bezwodziem skutkuje wystgpieniem
sekwencji Potter. W przypadku izolowanej wady mozna sie spodziewa¢ mutacji w genach
GREBI1L, GFRA1, ITA8 i FGF20. W sytuacji stwierdzenia nieprawidtowos$ci w obrebie mdzgu,
uktadu sercowo-naczyniowego, przewodu pokarmowego, mig€Sniowego nasuwa sie



podejrzenie wady chromosomalnej. Mutacje jednogenowe w ktérych agenezja nerki
wystepuje jako sktadowa to m.in.

- zespot acro-renal-ocular (???) — gen SALL4,

- zespot skrzelowo-uszno-nerkowy — gen EYA1

- zespot Pallistera-Halla — gen GLI3,

- zespot Frasera — geny FRAS1, FEB2, GRIP1.

Diagnostyka molekularna moze byé pomocna celem oceny ryzyka nawrotu w kolejnych
cigzach i rokowania.

Diagnostyka réznicowa

Nalezy wykluczy¢ obecno$¢ ektopowo potozonej nerki. W przypadku bezwodzia trzeba
wykluczy¢ PPROM i doktadnie oceni¢ anatomie ptodu. Przy jednostronnej agenezji, gdy
druga nerka réwniez nie funkcjonuje np. w przebiegu dysplazji torbielowatej, obserwuje sie
bezwodzie.

Diagnostyka genetyczna

W przypadku obustronnej agenezji lub wspdtistnienia jednostronnej agenezji nerki z innymi
nieprawidtowoSciami, zaleca sie przeprowadzenie diagnostyki inwazyjnej i badanie metodg
aCGH. Gdy wystepuje bezwodzie, metodg z wyboru jest biopsja trofoblastu. W przypadku
obcigzenia rodzinnego chorobami genetycznymi, zalecane jest badanie panelu genéw lub
sekwencjonowanie egzomu. Dla osdb, ktére nie zgadzajg si€ na diagnostyke inwazyjng,
szczegolnie przy wspétwystepowaniu bezwodzia, pomocne moze byC badanie cff-DNA.

Postepowanie

Izolowana jednostronna agenezja nerki nie wymaga szczegdlnego potozniczego
postepowania, oprdécz poradnictwa genetycznego. W przypadku stwierdzenia u ptodu
zespotu genetycznego, szczegdllnie przy agenezji obustronnej, nalezy zaproponowaC
terminacje cigzy. Taka decyzja powinna byC poprzedzona doktadng oceng i
przeprowadzeniem konsylium multidyscyplinarnego. Terapia ptodu polega gtéwnie na
seryjnych amnioinfuzjach, celem zredukowania ryzyka hipoplazji ptuc i obumarcia
wewngtrzmacicznego.

Rokowanie

Prognozy sg dobre w przypadku jednostronnej agenezji przy prawidtowej objetosci ptynu
owodniowego, jednakze dtugoterminowe rokowania wskazujg na ryzyko ograniczenia funkcji
nerki oraz wystgpienia nadci$nienia tetniczego — jest to zwigzane z hipertrofig jedynej nerki.
Obustronna agenezja jest stanem zagrazajgcym zyciu z powodu bezwodzia, zwiekszonego
ryzyka obumarcia wewngtrzmacicznego i noworodkowej niewydolnosci oddechowe;j.

POSZERZENIE UKLADU KIELICHOWO-MIEDNICZKOWEGO

tagodne poszerzenie okreSlane jest jako pielektazje, natomiast duze, znaczgce klinicznie —
wodonercze. Prawidtowa szerokoS¢ miedniczki nerkowej w wymiarze przedniotylnym to
<4mm pomiedzy 16-27 tyg. cigzy i <7mm >=28 tygodnia.



Poszerzenie klasyfikuje sie jako:

16-27 tyg. >=28 tyg
| fagodne 4 do <7mm 7 do <9mm
umiarkowane 7 do <=10mm 9 do <=15
ciezkie >10 >15
Obraz USG

Wymiar AP miedniczki nerkowe]j uzyskuje sie w przekroju poprzecznym, z kregostupem na
godzinie 12. Poszerzenie moze byC¢ oceniane réwniez w przekroju czotowym, w ktorym
dodatkowo mozna stwierdziC poszerzenie kielichdw nerkowych. Istniejg elementy, ktére
nalezy dodatkowo oceniC pod kgtem ich wystepowania, przy stwierdzeniu poszerzenia UKM,
gdyz mogg wspotwystepowac przy wrodzonej wadzie nerki i uktadu moczowego (tzw. CAKUT

— congenital abnormalities of the kidney and urinary tract). Sg to:
- obwodowe poszerzenie kielichow,

- nieprawidtowy wyglad migzszu nerki (pogrubienie, echogeniczo$¢, obecno$¢ torbieli)

- poszerzenie moczowodow,

- nieprawidtowy wyglad pecherza moczowego,

- matowodzie.

Strzatki wskazujg poszerzenie miedniczek nerkowych bez poszerzenia kielichow
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Przekrdj poprzeczny przez nerki ptodu — kregosfup na godzinie 12.

Society for Maternal-Fetal Medicine. SMFM Fetal Anomalies Consult Series #4. Am | Obster
Gynecol 2021.

Towarzyszgce nieprawidtowosci

Pomimo Ze tagodne pielektazje sg najczesciej wadg izolowang, mogg by¢ réwniez sktadowg
nieprawidtowosSci genetycznych, takich jak trisomia 21. Powiekszajgce sie pielektazje, o
umiarkowanym lub ciezkim stopniu sg najczeSciej zwigzane z odptywami
pecherzowo-moczowodowymi  lub ~ CAKUT, takimi jak zwezenie potgczenia
miedniczkowo-moczowodowego, zdwojenie uktadu kielichowo-miedniczkowego z jego
obstrukcjg, zwezenie ujsScia pecherza moczowego (najczeSciej na tle zastawki cewki tylnej).
U ptodéw tych mozna obserwowaé matowodzie lub bezwodzie.

Diagnostyka genetyczna

Wodonercze u ptodu jest najczeSciej izolowang nieprawidlowoscig. W przypadku
nieznalezienia innych patologii, negatywnego wywiadu rodzinnego rozsgdne jest nie
przeprowadzanie dodatkowej diagnostyki, poza standardowg w kierunku aneuploidii. Z
powodu zwigzku wady z zespotem Downa, decyzja o dalszej diagnostyce powinna byC
powzieta na podstawie ryzyka trisomii 21 wyliczconego na podstawie wieku matki,
poprzednich wynikéw i dodatkowych znalezisk w badaniu USG. W przypadku obcigzenia
rodzinnego chorobami genetycznymi, zalecane jest badanie panelu gendéw Ilub
sekwencjonowanie egzomu.

Postepowanie



Gdy stwierdzi sie tagodne poszerzenie UKM, zalecane jest przeprowadzenie dodatkowego
badania USG, okoto 32 tygodnia cigzy. W przypadku umiarkowanego lub ciezkiego
poszerzenia, lub dodatkowych patologii, szczegdlnie tych sugerujgcych CAKUT, nalezy
Pacjentke objg¢ wiekszym nadzorem, z badaniem USG co 4-6 tygodni, lub czesciej, jesli
sytuacja tego wymaga. Decyzja o drodze porodu oraz czasie zakoNczenia cigzy powinna by¢
oparta na podstawie klasycznych potozniczych kryteriow.

Rokowanie

Stopienn nasilenia wodonercza nie wplywa na ryzyko wystgpienia odptywoéw
pecherzowo-moczowodowych  postnatalnie, jednak prawdopodobienstwo uropatii
zaporowej i nieprawidtowej funkcji nerek z koniecznoScig przeprowadzenia interwenc;ji
chirurgicznej ros$nie wraz ze stopniem poszerzenia UKM.

URINOMA

Urinoma to otorbione zbiorniki moczu wokdt nerki. Nasilone zwezenie w obrebie uktadu
moczowego, gtéwnie w obrebie ujScia pecherza moczowego mozZe prowadziC do
wynaczynienia moczu i rozwoju wodobrzusza lub urinomy. Wystepuje gtéwnie na tle
pekniecia pecherza moczowego, kielicha nerkowego, rozerwania migzszu nerki.

Obraz USG

Urinoma objawia sie eliptyczng lub pétksiezycowatg anechogeniczng strukturg przylegajacg
do nerki. Duze zmiany mogg przemieszczaC nerke do przodu lub tytu. Obserwuje sie réwniez
zweZenie w obrebie uktadu moczowego, najczesSciej w miejscu ujScia pecherza moczowego
lub obustronne poszerzenie moczowoddw i obustronne wodonercze.



Urinoma — torbielowata struktura przylegajgca do nerki (ale bez tgcznosci z nig);
obustronne pielektazje.

Towarzysz3ace nieprawidtowosci

Najczesciej wspotwystepuje z zastawkg cewki tylnej lub zwezeniem potgczenia
miedniczkowo-moczowodowego.

Diagnostyka réznicowa

Urinome nalezy réznicowac z innymi strukturami torbielowatymi, takimi jak:

- lymphangioma,

- neuroblastoma krwotoczna,

- torbiel krezki,

- torbiel duplikacyjna jelita,

- dysplazja wielotorbielowata nerek,

- wielotorbielowatoS¢ nerek (ARPKD),

- torbielowaty nowotwor nerki,

- zdwojenie moczowodu.

Wazne jest uwidocznienie innych struktur, takich jak zotgdek i pecherz moczowy, aby
okre$li¢ doktadng lokalizacje zbiornika ptynowego. Niewielkie urinomy mogg by¢é mylone z
poszerzeniem kielichédw nerkowych w przebiegu wodonercza — stwierdzenie efektu masy
wpltywajgcego na kore nerki pomaga w ich odréznieniu.

Diagnostyka genetyczna

Zalecenia sg takie same jak w przypadku nieprawidtowosSci na tle ktdérej powstaje urinoma.



Postepowanie

Nalezy dokfadnie oceni¢ anatomie, okreSlajgc podioze wystgpienia nieprawidtowego
zbiornika moczu. Rezonans magnetyczny moze byC pomocny w przypadkach gdy ciezko jest
okreslic anatomiczne relacje pomiedzy nerkami a patologiczng masg. Préby punkgji i
drenazu nie wykazujg poprawy w zakresie funkcji nerek. Jednakze, drenaz jest zalecany
przed porodem drogami natury, aby zapobiec wystgpieniu dystocji barkowe;j.

Rokowanie

Prognozy zalezg od przyczyny zwezenia oraz wieku cigzy, w ktérym zmiana sie pojawita.
Przypadki, gdzie powodem wystgpienia urinomy byta patologia gérnego odcinka ukfadu
moczowego, rokujg gorzej. Zachowana funkcja nerek wystepuje w 75% przypadkéw z
zastawkg cewki tylnej, a jedynie w 7% gdy wystgpito zwezenie potgczenia
miedniczkowo-moczowodowego. ObecnoS$C urinomy wigze sie z nieodwracalng utratg
funkcji nerki przeciwnej w 70-80% przypadkdéw. Wspotistniejgce bezwodzie zwiastuje
ekstremalnie zte rokowanie, szczegdlnie gdy wystepuje w Il trymestrze cigzy.



