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- Vyvoj metanefros ve funkcni
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Vyvoj nefronu

Metanephric cca 1,5 mil. nefronii/ledvina — 32. tyden
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e Septum urorectale — + rektalni oddil

(kloakalni membrana — urogenitalni m. + analni m.)

®
- canalis vesicourethralis = mocovy mechyr, p.intramuralis ur
- pars pelvina = & pars prostatica et diaphragmatica uretrhrae
Q uretra
- pars phallica = & pars spongiosa urethrae
¢ vestibulum vaginae
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Prenatalni screening — sonografie J
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ie tvaru
, '__‘ipolohy (ectopia)
méa lie parenchymu (nephrodysplasia)
I|e cevniho zasobeni

Malformace ledvin vznikaji na zacatku vyvoje
: (nen/’-// vyvoj metanefros indukovan ureterovym pupenem
nebo jsou obé ledviny blizko sebe — do 6.tydne) @ pozd éji
(pf7 inkompletnim ascensus renis— od 8. tydne).
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bilateralni (1 : 8 000) — oligohydramnion,
hypotroficky plod, |

deformace skeletu a hypoplazie plic, dechova tisen, uremie
unilateralni (1 : 1500, > ) - + 1 umbil. arterie
v pupecniku, + ageneze ipsilateralniho ureteru a {
renalnich cév; kompenzatorni hyperplasie ledviny 1

etiologie a8 - absence metanefros, ureterovy pupen
se nezalozil nebo nedorostl k metanefros

pozn.. v rodindch postizenych plodd 15x vyssi vyskyt unilat. ageneze
ledviny nez v ostatni populaci — geneticka dispozice






® unilateralneé nebo bi

e zdvojeni postihuje |

ateralne
hanvicku (pelvis 3

duplex) a ¢astecné nebo kompletné ureter |
(ureter fissus, ureter duplex)

= o ctiologie: zalozeni dvou ureterovych
- pupenu nebo vétveni ureterového pupenu

v proximalnim useku
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Juplex et ureter duplex, 2 — ureter fissus
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® etiologie: fuze obou metanefros v oblasti

dolnich polt; pred velkymi cévami (aorta +
v.cava inf.) a pod

e splynuly parenchym = isthmus ,,brzdi®
ascensus renis pod a. mesenterica inf. —
(+ ektopie, + malrotace), uretery probihaji
pred isthmem

e =




Renal artery.

Inferior
mesenteric
artery

iliac artery

A — ren arcuatus
B — ren fungiformis
C — ren sigmoideus

Anomalie tvaru + ektopie:

meéstnani moce — hydronefroza
+| vezikouretralni reflux
druhotné zanéty
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Iedvmy v pribéhu ascensus renis

zeéna ektopie: a) oba uretery vrostly do
ar fTOS na 1 strane, b) pri ascensus se presunula
= ._-.J,E_g-;ia na 2. stranu [+ splynuti obou ledvin]

—

-"Fxnl dystople kratky ureter, ,nizky" odstup

—

: ; Fa‘renls (i z a.iliaca)

~® - ren migrans: porucha vyvoje tkané v okoli
ledviny — dlouhy ureter ,shrnuty", normalni odstup

a.renis
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Defekt pari‘enchymu:
cysticka ledvina
rodysplasia polycystica

| cystlcka malformace (vzdy bilat.) —
5t ka degenerace ledvin

my polycystické choroby:

;{-f typu
~ [ dospela” forma makrocysticka] - 50 %

- typu

[ “infantilni” forma mikrocysticka] - 25 %
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manifestuje se v dospélosti (po 30. r); 1 : 500 - 1000, |
50% pravdépodobnost prenosu na potomky; i
e ctiol.: patol. geny na 4. a 16. chromosomu — g
nedostatecna tvorba polycystinu (membranovy protein pottebny pro =
diferenciaci bunék ledvinnych tubul().

Klinicka manifestace: bilat. zvétSené ledviny (1-2,5 kg),
makroskopické cysty (bolesti v brisSe, bedrech, hematurie,
hypertenze, infekce, chronické selhavani ledvin.

Dg.: RA, palpace bricha, sono event. CT
Th.: symptomaticka, zpomali progresi choroby,

pri selhani ledvin (hemodialyza, peritoneaini dialyza,
transplantace)



Polycysticka ledvina - PCHLA

Cysty 1 -4 cm O,




e 1 :30.000, pravdepodobnost prenosu na
potomky , . .
- 25 % déti zdravych rodicl ,nositeld”;

® ctiol.: mutace na 6. chromosomu, defekt vyvoje ureterd
(vetsma nefrond neni napojena na ‘sbéraci kanalky)

® Klinicka manifestace: bilat. zvétsené ledviny,
hypertenze, zvysena glomerularni filtrace. Pri 50-70%
postizeni se deti dozivaji cca 15 let, Nekteré det:i
umiraji kratce po narozeni na plicni selhani.

¢ Prenatalni dg. v 9. tydnu — RA, DNA markery.
® Th.: viz PCHLAD




Polycysticka ledvina - PCHLAR ' . -




- ® nedostatecne vyvinuta
ledvina —s mensim poctem
histologicky normalnich a
funkénich nefronl

e obvykle unilateralné

e kompenzatorni hypertrofie
druhé ledviny



® nejcastejsi typ nadoroveho onemocneni

u deti do +5 let, vzacny v dospelost:
— 90% uspesnost lecby i pri vetsim rozsevu
(metastazy)

e familiarni vyskyt — Tu z bunek nefrogenniho

blastemu

— o etiologie: defektni gen na 11.chromosomu
~ * dg.: rodiCe zjisti Tu pohmatem pres brisni stenu!!l,
- bolest briska, teplota, nechutenstvi, vahovy ubytek,
- (krev v moci)
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e V pribéhu ascensus renis -

akcesorni arterie z a. iliaca a aorty
(mezi arteriemi nejsou kolateraly!

— pri obstrukci = infarkty ledvinneho parenchymu)
e Zmnozene veny (propojeny kolateralami)
odvadéji krev do v. cava inf.




projev nedonosenosti nebo zpomaleného
vyvoje, funkce ledviny je normalni




\J y '

e Ureter duplex, ureter fissus (+ pelvis —
duplex, ren duplex)

¢ unilat. nebo bilat., parcialné nebo kompletnée
e etiologie: vetveni nebo zalozeni akcesorniho pupene
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e cktopie orificium ureteris — §

vyusteni ureteru do g
mocove trubice, do delohy
nebo pochvy, (vzacné do
aductus deferens)

ektopicky prtbéh ureteru —
zkrizena ektopie,
,retrokavalni” ureter —
nebezpeci komprese! a
ureterocele +
hydronephrosis


http://manju-imagingxpert.blogspot.com/2011_04_01_archive.html
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v mistech fyziol. zdzeni ureteru:
1. pelviuretralni prechod,
2. kfizeni vasa iliaca,

3. v pars intramuralis —
= ureterovezikalni spojeni.
~ o FEtiol. ???

—
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- o DUsl.: megaureter,
hydronephrosis, glomerulo-
nephritis
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e Exstrofie mocového
mechyre 1 : 30.000
(2-3 3 :19)

¢ neni vytvorena predni sténa
brisni ani sténa mocového
mechyre, jeho zadni sténa
je otevrena
(+ epispadie a rozsteép symfyzy
(diastasis)
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e ctiol.. &l porucha migrace mezenchymu

mezi ektoderm brisni stény a kloaku ve 4.t.
a tim porucha vyvoje predni stény kloaky.
e Th.: rekonstrukce brisni stény a stény m.m.

(24 - 48 h po narozeni), epispadie (kolem
2.roku).



geobliterace ductus allantoi

e ==
e urachalni cysty a sinus (a, b)

e urachus patens = urachalni pistél (c)




* Rozstépy uretry:
Hypospadie 1:400
nedokonaly srist
plicae genitales
Epispadie 1:30 000
~ |+ defekt vyvoje
predni stény brisni a
exstrofie m.m.
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ologicka terminologi —
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an m&mmmmﬁn \/QFE.
sia renis — mala ledvina s mensim

| nefrond, ktere jsou ale histologicky

alni; obvykla je kompenzatorni hypertrofie

fuhé ledviny

Hydronephrosis —
hromadeéeni (meéstnani) moci a rozsireni stény
dutého systému ledviny v dlsledku zdzeni
mocovych cest




