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# pochodzenie — mezoderma posrodkowa
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Nerka ostateczna
# powstaje w 5 tyg zycia
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# ok.10% noworodkow
# odpowiedzialne za ok.45% przypadkow niewydolnosci nerek

Wady rozwojowe nerek

Obustronny brak nerki
Agenesia renum bilateralis

Jednostronny brak nerki

Agenesia renis
# 1:1500 urodzonych
# towarzyszace wady narzadow piciowych

Zaburzenia liczby.

Nerka nadliczbowa
Ren supranumerarius



Jednostronny brak nerki




Wady rozwojowe nerek

Zaburzenia wielkosci
I ksztattu

Niedorozwoj nerki
Hypoplasia renis
# leczenie w przypadku HA lub ZUM

Zwyrodnienie wielotorbielowate nerki
Ren polycysticus
# 1:4500 zywo urodzonych

Autoiomalna recesywna wielotorbielowatosc
nere

# 1:10 000-40 000 zywo urodzonych

# nieuleczalna

# prowadzi do niewydolnosci nerek

Autosomalna dominujaca wielotorbielowatosc
nerek

# 1:400-1000 zywo urodzonych
# biorcy przeszczepow nerek



Autosomalna dominujaca
wielotorbielowatosc¢ nerek




Wady rozwojowe nerek

Zaburzenia wielkosci
i ksztattu

Torbiel pojedyncza nerki
Cystis renis

przezskorna punkcja z podaniem
substancji obliterujacej
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Wady rozwojowe nerek

Ektopia nerki

Ren ectopicus
1:500-1200
10% obustronnie
inne unaczynienie

Zaburzenia potozenia




Wady rozwojowe nerek

Nerka podkowiasta

Ren arcuatum
# 1:400

* 3:Q 211
# w 95% nerki leza po przeciwnych stronach
I zrastajg sie biegunami dolnymi

Zaburzenia potozenia
i ksztattu
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Nerka podkowiasta
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Wodonercze
Hydronephrosis

polega na utrudnieniu odptywu moczu
Z miedniczki do moczowodu,prowadzace
do poszerzenia uktadu kielichowo-
miedniczkowego nerki

# poszerzenie ukm nerki u
1:500 ptodow w usg prenatalnym

# stanowi ok. 50% wszystkich wad
uktadu moczowego u dzieci

# u dzieci do 15 roku zycia czestosc
wystepowania 2% (80% w
pierwszym roku zycia)

# czesciej dotyczy chtopcow i nerki
lewej



Wodonercze

Przyczyny:
wada wrodzona (zwezenie
Miedniczka pofaczenia kielichowo-
nerkowa miedniczkowego)
stan zapalny
kamienie
nowotwor (guz Wilmsa,
neuroblastoma)
wada wrodzona stan zapalny
Poigczenie kamienie
miedniczkowo- stan zapalny
moczowodowe Zmainy pourazowe

zrosty pooperacyjne
nowotwor




Wodonercze

Przyczyny:
: uposledzona czynnosc
Moczowod perystaltyczna (zaburzenia
rozwoju autonomicznego
unerwienia)

przeszkodowy moczowod olbrzymi
ektopiczne ujscie moczowodu
torbiel ujscia moczowodu

polipy

zastawki

kamienie

zrosty

ucisk z zewnatrz (nowotwor,stan
zapalny,krwiak, zaciek moczu)




Wodonercze

Przyczyny:

zaburzenia neurogenne
zastawka cewki tylnej
uchytek

zwezenie cewki (wrodzone,
pourazowe, jatrogenne)
zZwezenie ujscia zewnetrznego
cewki

kamienie

ciato obce

stulejka

wady zatoki moczowo-piciowej

Szyja pecherza
I cewka moczowa




Uropatia
zaporowa

catoksztatt zmian morfologicznych
i czynnosciowych w uktadzie
moczowym, spowodowanych
Zzastojem moczu w miedniczce
nerkowej,w wyniku catkowitej

lub czesciowej, jednostronnej

lub obustronnej niedroznosci drog
wyprowadzajacych mocz



Uropatia zaporowa

# zaburzenia krazenia wewnatrznerkowego
(m.in. znaczne pobudzenie uktfadu renina-angiotensyna)
# reakcje immunologiczne

Uszkodzenie
komorek

Naciek zapalny
Z limfocytow
i makrofagow

Wzmozona synteza cytokin
(TGF-B1, PDGF, FGF)

¥ wioknienie

# apoptoza komorkowa

Wydzielanie czynnikow
prozapalnych (TNF-q,
IL-18, INF, LPS)

Wydzielanie chemokin
(CCL2/MCP-1, CCL5/RANTES)



Wodonercze

Objawy kliniczne:

guz brzucha u noworodkow
infekcje uktadu moczowego
bol

krwiomocz

nadcisnienie tetnicze



Wodonercze

Diagnostyka
Badanie ultrasonograficzne nerek

Renoscyntygrafia
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Wodonercze
Diagnostyka

urografia dozyina




Wodonercze
Diagnostyka

cystografia mikcyjna
(wykluczenie odptywow pecherzowo-moczowodowych

tomografia komputerowa

rezonans magnetyczny .




Wodonercze

Leczenie operacyjne - wskazania

cechy uszkodzenia migzszu nerek w badaniu renoscyntygraficznym
poszerzenie wymiaru AP miedniczki nerkowej > 20 mm

kamica nerkowa

nawracajace infekcje drog moczowych

nadcisnienie tetnicze



Leczenie operacyjne

Plastyka pofaczenia
miedniczkowo-
moczowodowego




Wady moczowodu

Moczowod podwojny i rozdwojony
Ureter duplex et bifidus

# wczesne rozdzielenie peczka moczowodowego moze
doprowadzic do catkowitego lub czesciowego podwojenia

moczowodu




Moczowod podwojny




Moczowod podwojny
Ureter duplex

# wyksztatcenie 2 peczkow moczowodowych:
jeden zajmuje potozenie prawidtowe
drugi przemieszcza sie ku dotowi dlatego

ma nieprawidfowo niskie ujscie do pecherza
moczowego pochwy, cewki moczowej lub

okolicy najadrza




Torbielowate rozszerzenie pecherzowego ujscia
moczowodu

Ureterocele

4% wczesnoptodowa przeszkoda w odplywie moczu powstata
w ujsciu pecherzowym moczowodu w postaci torbieli

proste (u 90% chorych dotyczy moczowodu
pojedynczego)
ektopowe
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Torbielowate rozszerzenie pecherzowego ujscia
moczowodu

Diagnostyka:
# USG

# urografia/scyntygrafia informujgca o stopniu
uszkodzenia czynnosci gornego segmentu

# cystografia mikcyjna

# cystoskopia

Leczenie:
# cystoskopowe naciecie torbieli (doraznie)
# heminephrectomia

# usuniecie operacyjne torbieli i przeszczepienie
moczowodu



Wady moczowodu

Moczowody olbrzymie
Megaureter

# poszerzenie srednicy moczowodu powyzej 5 mm

# poszerzenie > 10 mm i obnizona funkcja nerki wymagaja
Zazwyczaj leczenia operacyjnego

Przeszkodowy moczowod olbrzymi
anatomiczna lub czynnosciowa przeszkoda
przypecherzowego odcinka moczowodu

Odptywowy moczowod olbrzymi

Nieprzeszkodowy i nieodptywowy moczowod olbrzymi



Moczowody olbrzymie

Diagnostyka
\ USG
urografia dozylna

cystografia mikcyjna

renoscyntygrafia

il Leczenie operacyjne
dwuetapowe
I przetoka moczowodowo-skorna
Il operacja radykalna
jednoetapowe

Zwezenie swiatta i przeciwodptywowe
przeszczepienie moczowodu




Wady moczowodu

Odptywy pecherzowo-moczowodowe

Refluxus vesico-ureteralis RUV
Nieprawidtowe zjawisko polegajace na cofaniu

sie moczu z pecherza moczowego do moczowodu
I uktadu kielichowo-miedniczkowego nerki

Ureter

A Direction
of urine

Ureter opening
into bladder

Bladder

FADAM.




Odptyw pecherzowo-moczowodowy.

Pierwotny
¥ nieprawidtowa budowa potsczenia
moczowodowo-pecherzowego
Wtorny

¥ zbyt wysokie cisnienie srodpecherzowe

(0747111}

#: w czasie mikcji (wysokocisnieniowy)
Bierny
¥ w czasie gromadzenia sic moczu (niskocisnieniowy)



Odplyw pecherzowo-moczowodowy.

¥ 1-18,5% dzieci

# 85% to dziewczynki

# wickszosé diagnozowana jest w pierwszym roku zycia

¥ najczestszym objawem s3 infekcje uktadu moczowego
(nie wystepuja u zaledwie 1% pacjentow)

# u 10-15% dzieci wystepuje HA

# moze prowadzic do nefropatii refluksowej

Diagnostyka

cystografia mikcyjna,izotopowa, ultrasonograficzna



Odplywy pecherzowo-moczowodowe

Skala Parkkulainen wysokosci odptywu pecherzowo-
moczowodowego na podstawie cystografii




Odplywy pecherzowo-moczowodowe




Odplywy pecherzowo-moczowodowe

Leczenie

# Stopien I i Il wmaga jedynie leczenia
zachowawczego srodkami odkazajacymi drogi moczowe

e Stopien ll/lll i IV wymaga bardziej radykalnego
postepowania niz tylko leczenie zachowawcze.
W tych przypadkach stosuje sie
endoskopowe ostrzykiwanie ujs¢ moczowodowych

# Stopien IV 1 V wigze sie zwykle z koniecznoscig
zastosowania leczenia operacyjnego.



Odptywy

pecherzowo-
moczowodowe

Leczenie endoskopowe

Obecnie coraz szerzej
stosuje sie preparat
oparty na kwasie
hialuronowym

i dekstranomerze -




Odplywy pecherzowo-moczowodowe

Leczenie operacyjne

Wypreparowanie srodsciennego odcinka moczowodu,
przeprowadzenie go przez nowo wytworzony kanat
podsluzowkowy uzyskujac potozenie nowego ujscia
moczowodu bardziej dosrodkowo w stosunku do starego
( ) lub przeszczepienie
moczowodow w przeciwne strony w obrebie trojkata
pecherza ( )
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Zespot wynicowania I wierzchniactwa

Wspolna
embriogeneza

Wynicowanie steku

Extrophia cloacae
e 1:300 000 zywo urodzonych noworodkow

Wynicowanie pecherza moczowego

Extrophia vesicae urinariae
® 1:30 000 zywo urodzonych noworodkow
° 5:Q 3-4:1

Wierzchniactwo

Epispadiasis
e 1:120 000 < i 1:480 000 @



Wynicowanie pecherza moczowego

# brak przedniej sciany pecherza

# rozstep spojenia fonowego z
zewnetrzng rotacja talerzy kosci
biodrowych oraz kosci tonowych

# rozsuniecie miesni prostych i powiezi

# przemieszczenie odbytu i
nieprawidtowy przebieg miesni
dzwigacza i zwieracza odbytu

# patologia zewnetrznych i
wewnetrznych narzadow piciowych

pracie krotkie, szerokie, pochwa krotka, z
przygiete ku gorze przemieszczonym ujsciem
.. : zewnetrznym
d‘ rozszczepienie pracia po
stronie grzbietowej Q czasem przegroda pochwy
solads otwarta i zdwojenie macicy

rozdwojenie techtaczki

Whcirostwe catkowite



Wierzchniactwo




Wynicowanie pecherza moczowego

Diagnostyka - prenatalna

Leczenie operacyjne

# w pierwszej dobie zycia
# rekonstrukcja

I zamkniecie wynicowanego pecherza
Z lub bez osteotomii kosci biodrowych

Il rekonstrukcja cewki i pracia pod koniec
1 roku zycia

Il rekonstrukcja szyji pecherza w 4-5
roku zycia



HCLS
Prosiatic part of urethra

Wady cewki moczowej . 7 R

Zastawka cewki tylnej o D

Valvula urethrae posterioris

# rozpoznawana prenatalnie
(w USG obraz ,dziurki od klucza”)

# 1:8000-25 000 zywych chtopcow
™ Ty
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Zastawka cewki tylnej

| typ — przerosniete fatdy odchodzace
od dystalnego brzegu wzgorka
nasiennego

lll typ — przestonowy (btona z centralny
otworem)



Zastawka cewki tylnej

Diagnostyka
cystografia mikcyjna
usg

ocena czynnosci nerek
(renoscyntygrafia/urografia)




Zastawka cewki tylnej

Leczenie
# odbarczenie drog moczowych (najczesciej cewnik)
# opanowanie zaburzen elektrolitowych i zakazenia
# cystoskopia: resekcja zastawek cewki tylnej
(cold knife)

# pooperacyjna obserwacja zaburzen czynnosci
pecherza moczowego i nerek



Wady cewki moczowej

Spodziectwo
Hypospodiasis

Wada wrodzona polegajaca na zaburzeniu
zamkniecia ptytki cewkowej lub/i
rekanalizacji sznura ektodermalnaego w
obrebie zofedzi.

Z faktu tego wynika, ze ujscie cewki
moczowej znajduje sie na brzusznej
stronie pracia, ponizej szczytu zotedzi

Anterior -\f Glanular —.

50%
“Subcoronal —_

Distal Penile

M:gg!: { Midshaft

L
kY
Proximal Penile

Panoscrotal

Posterior {
20%

k!

b H;-_-ﬂ""\ Co -u....,.r-:':.-l'"f
Perineal -\:ﬁ" o




Spodziectwo




Spodziectwo

* napletek nie obejmuje zofedzi,
nadmiar od strony grzbietowej

® ektopia ujscia cewki moczowej

* nieprawidtowy przebieg szwu pracia
® przygiecie pracia ku mosznie

® skrecenie w osi dtugiej pracia

wigze sie z uszkodzeniem
zZwieracza cewki moczowej
i nietrzymaniem moczu

11 10:18

Leczenie operacyjne:
# wyprostowanie przygiecia pracia
# wytworzenie brakujacego odcinka cewki
# plastyka skory pracia i hapletka



Stulejka

Phimosis

Niemoznosc¢ uwidocznienia
ujscia zewnetrznego cewki
moczowej przy probie
odprowadzenia napletka z
zofedzi u chtopca powyzej 2
roku zycia

# Pierwotna (wrodzona)
# Wtorna (nabyta)




Stulejka
Leczenie

e Zabieg plastyczny na napletku
e Zabieg obrzezania

—  Traction

Seglion cutanée el muquet

Recoupe de la muqueuse

Suture cut aneo-mugueuse

cigure 4. Technigue de la postecniomie



Zatupek

Paraphimosis

Niemoznosc zsuniecia napletka z zotedzi w jego fizjologiczne
potozenie, zacisnictego w rowku zazotednym przez pierscien
napletkowy.

Pierscien dziata jak staza powodujac w konsekwencji zastoj zylny i
obrzek zofedzi oraz napletka. Nieleczony moze spowodowac
martwice i zgorzel zotedzi




Zatupek

Paraphimosis

Leczenie:
# manualne nasuniecie napletka na zotadz

# naciecie pierscienia skornego w znieczuleniu ogolnym jesli
nie powiedzie sie nasuniecie napletka



