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Vyvoj urogenitalniho systému
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Mesonephros

6-1 Zarodek clovéka (7. tyden) - pFiény Fez trupem, HE, zvétseni 100x

36-40 mesonefrickych kanalk
1 ductus mesonephricus,
doroste a Usti do kloaky!!




Metanephros (ods. tydne
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Metanephros

6-5 Zarodek clovéka (8. tyden) - pFicn

rez trupem, HE, zvétseni 100x

produkce moci od 9.-10. tydne

Apparent “ascent and rotation” of the kidneys in embryological development
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VVV ledviny

Anomalie poctu
* Bilateralni/Unilateralni renalni ageneze
* Nadpocetna ledvina

Anomalie tvaru a velikosti
* Ren arcuatus
* Ren sigmoideus
* Ren fungiformis
* Renkulizace
* Hypoplazie ledviny (mald)
* Dysplazie (anomalie parenchymu) ledviny (PCK)

Anomalie polohy
* Ektopicka ledvina (napf. v oblasti panve),
e Castéjsi je tzv. zkfizena ektopie
* Malrotace
Cévni anomalie
* stendza a. renalis
e akcesorni arterie z a. iliaca a aorty
e akcesorni vény

ren renculisatus
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VVV panvicky a mocovodu

* Pelvis duplex
e Ureter fissus
e Ureter duplex

 Ectopia ostii ureteris (do mocové
trubice, pochvy..)

* Megaloureter

* Retrokavalni pribéh ureteru
(komprese)



Anomalie tvaru a velikosti, polohy ledviny nebo

panvicky a mocovodu

malrotace

hilus ledviny — ventralné
(embryonalni pozice)

ektopie

* méstnani moce — hydronefréza
* vezikouretralni reflux
e druhotné zanéty



Nékolik pojmu...

* Ageneze - nepritomnost organu, uplna nepritomnost zakladu organu
u embrya (primordia)

plassein (r.) - tvorit

* Aplazie - nepritomnost organu s pretrvavanim primordia, nebo
rudimentu, ktery se nikdy kompletné nevyvinul

* Hypoplazie - redukovana velikost pri neuplném vyvoji vSech casti
organu

* Dysplazie - abnormalni usporadani bunék v tkani



VVV ledviny

* Ektopie ledviny x ren migrans

* Cysticka onemocnéni ledvin
 Solitarni nebo mnohocetné cysty
e Polycystické ledviny — dedicna

* Hydronefréza
* Vrozena
e Ziskana (urolitiaza)

MILD MODERATE SEVERE




Nadpocetné ledviny
Ren duplex

* unilateralné nebo bilateralné
* zdvojeni postihuje i panvicku (pelvis duplex) a castecné nebo kompletné ureter
(ureter fissus, ureter duplex)

* etiologie: zalozeni dvou ureterovych pupend nebo vétveni ureterového pupenu
v proximalnim useku

ren duplex et ureter duplex ureter fissus



PCHLAD — Polycyst. Choroba Ledvin AD x PCHLAR — Polycyst. Choroba Ledvin AR

* manifestuje se v dospélosti (po 30. r); 1: 500 - 1000, 1 :30.000, pravdépodobnost pfenosu na
50% pravdépodobnost prenosu na potomky; potomky

. . . - 25 % déti zdravych rodicu , nositelt™:
* etiol.: mutace na 4. a 16. chromosomu — nedostate¢na y o !

tvorba polycystinu 1 a 2 (membranovy protein potfebny etiol.: mutace na 6. chromosomu, defekt
pro diferenciaci bunék ledvinnych tubuld) tvorby fibrocystinu (,,polyductin® vétsina
nefronl neni napojena na sbéraci kanalky)

* klinickd manifestace: bilat. zvétsené ledviny (1-2,5 kg),

makroskopické cysty (bolesti v bfide, bedrech, * klinicka manifestace: bolesti v brise,
hematurie, hypertenze, infekce, chronické selhdvani hematurie, hypertenze, infekce, chronicke
ledvin), cysty i v jinych organech (jatra, pankreas, selhavani ledvin + onemocnéni jater
slezina), aneurysmata .

prenatalni dg. v 9. tydnu — RA, DNA markery

Cysty1 -3 mm




PCHLAD — Polycyst. Choroba Ledvin AD x PCHLAR — Polycyst. Choroba Ledvin AR

Polycystic Kidney Diseases
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Agenesis renis
* bilateralni (1 : 8 000) — ) ,

deformace skeletu a hypoplazie plic, dechova tisen, uremie

Pri bilateralni agenezi ledvin se 40 % déti narodi mrtvych. Vétsina
ostatnich déti, které se narodi zivé, umird do 24-48 hodin v dusledku plicni
hypoplazie.
e unilaterdlni (1 : 1500, 3>%)

e +1 umbil. arterie v pupecniku,

* + ageneze ipsilateralniho ureteru a renalnich cév; kompenzatorni
hyperplasie druhé ledviny

* etiologie: absence metanefros, ureterovy pupen se nezalozil
nebo nedorostl k metanefros

pozn.: v rodindch postizenych plodt 15x vyssi vyskyt unilaterdlni ageneze ledviny nez v
ostatni populaci — geneticka dispozice



Syndrom Potter — oligohydramnion: utlak plodu - kongenitalni

deformity

Facies Potter

- infraorbitalni rasy

- Siroky plochy
koren nosu

Plicni hypoplazie

Deformity koncetin

Edith Louise Potter (1901, Chicago — 1993, patolozka)— popsala 20 kasuistik

ageneze ledvin

Bilateral renal agenesis or
bilateral multicystic
dysplastic kidneys

~

$

Reduced fetal urine
excretion

!

Oligohydramnios causing
fetal compression

Potter facies:
Low-set ears

Beaked nose
Prominent epicanthic
folds and downward
slant to eyes

Pulmonary hypoplasia
causing respiratory
failure

Limb deformities


http://zdravi.e15.cz/clanek/priloha-lekarske-listy/leceni-pes-equinovarus-congenitus-137776

Facles Potter




Screening VVV

#266 1120cmMi 09

VA4-7! GENTI 0802:03:35 pm 4 4
* Prenatalni
, [2D] G47 { 7048

AZ | EED ; P100

* Sono — trojfazovy screening (morfologie,
mnozstvi plodové vody...)

 Kombinovany screening
e Biochemicky screening - 10. - 11. tg (PAPP-A

; & e — a beta hCG)
B R s « SONO-12. tg
i : Kidney " * Biochemicky screening (triple test - hCG, AFP, E3) —

16.tg (10% falesné pozitivni)

e Postnatalni
* SONO (kycle+ledviny) — v 1. tydnu



Zakladni vysetrovaci metody v urologii

- Zobrazovaci metody
Anamneza SONO IVU

Fyzikalni T
vysetreni N
Vysetreni krve

(urea,
kreatinin, kys.
mocova,
proteiny...)
Vysetreni modi

£ =z dynamicka scinti -
Kidney — #% Y

radionuklidové vysetreni

Perfuze Funkce Exkrece Casna Exkrece pozdni
'y | )
0.-40. sec. B0. - 240, sec. B.-9. min. 29. - 30. min.
Nefrogramy Tranzitni funkce
Diuret
B 7,2 VvV V4 v v s
— cela ledvina
....... Zatezova vysetreni
-~ | <- Blood pool
o @ 10 16 20 Z§ &0 o 82 163 245 327 408 430
[min]-—-= [sec]—=
Folocas clearance = 20 min.
GLOBALNI FUNKCE = 5.95 ml/s = 5.69 ml/s/1.73m"2
5 ERPF; g
LEVA LEDVINA : d b PRAVA LEDVINA :
funkce = 2322 mlf=s = 56 = _Funkce = 263 mlfs = 44 =2
CT IVI R Cas maxima =4 min. Cas maxima =7 min.
) T1/2[nativ] = 4 min. T1{2[nativ] = 12 min.  T1{2[diuret] = 2 min.

Max. tranzit. £as = 220 sec. Max. tranzit. £as = 450 sec.




\'yvoj mocoveho mechyre a urethry
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Mezi 4. a 6. tydnem septum urorectale rozdéli kloaku na canal " UG Sinus
primarni sinus urogenitalis (ventrdlné) a rectum (dorsalné).
6-7 Zarodek clovéka (8. tyden) - pFicny rez trupem, HE, zvétseni 100x
Eladder Pelvic Phallic
part part

I I Urethral
plate

Prostate Pars Urethra Part of
prostatica — vagina
Pars — I I
e Labia Vestibulum
minora
Pars

spongiosa




Vyvoj mocového méchyre a urethry (@f)

Fig. 1 a. — Urogenital groove : 11th week.

Urinary part of the urogenital sinus

Symphysis pubis

Wolffian duct

Urethral plate

Pelvic segment of urogenital sinus
Genital fold
Perineum

. Rectum
/. Anal canal

Urogenital groove

Scrotal swelling
Penile genital tubercle




Vyvoj mocového méchyre a urethry ()

Bladder R lsris
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Uterovaginal

-scanal _%Vaglna

__ Urethra

—Rectum

; Pelvic\_
Phallic portion

Rectum

i portion Perineum Anal tubercle Perineum Anal canal
Genital tubercle canal
Fig. 2. — Opening of urogenital membrane. Fig. 3. — The definitive vestibule.




Anoma

Clinical correlation: fistulas & atresias

* Rectoperineal fistula

= Colorectoanal atresia (imperforate anus)

Peritoneal cavity

Unrinary
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Symphysis e /V
vl‘
/.
Urethra | 5
By ——
Scrotum Rectoperineal Ractiin
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Unrinary
bladder Uterus
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7 Rectum
Urethra /

Vagina - Anal membrane

Anal pit

ie mocoveho mechyre a urethry

= Colovaginal (rectovaginal) fistula ¢
= Colovesical (urorectal) fistula &

Uterus

Symphysis o Rectum
Rectovaginal
Urethra — / fistula
Vagina g Anal pi
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ie mocoveho mechyre a urethry

Anoma

e Urachus (lig. umb. medianum)

Porucha obliterace ductus allantoideus

Patent urachus




Anomalie mocoveho mechyre a urethry

* exstrophy-epispadia complex

belly
umbilical cord stump

. exposed bladder

_leftlabia

¥ left halm

anus

osed_ urethra

vaginal orifice

O

- neni vytvorena predni sténa brisni ani sténa mocového meéchyre, jeho zadni sténa je otevrena
etiol.: porucha migrace mezenchymu mezi ektoderm brisni stény a kloaku ve 4.t. a tim porucha vyvoje predni stény kloaky.
th.: rekonstrukce brisni stény a stény m.m. (24 - 48 h po narozeni), epispadie (kolem 2.roku)




Anomalie uretry a zevniho genitalu

* Hypospadie

sha +-Middle

e Stenozy a chlopné urethry
* Fimoza (zuzeni predkozky)



AlpOrtCIV SyndrOm (progresivni hereditarni nefritida)

e 1:5000, familiarni vyskyt,
morfologické a funkcni zmény
filtracni membrany

* Etiol.: gorycha tvorby kolagenu IV —
tenka bazalni membrana glomeruly;
patologicky gen na X-chromozomu,

/7 o/

(dedicnosti jako u hemofilie - byvaj
postizeni jedinci muzského pohlavi).

* Klin: hematurie, proteinurie - nefroticky
syndrom, renalni selhani mezi 15. a 30.
rokem veéku a priznaky ze strany
smyslového ustroji (porucha sluchu a
zraku).

* Dg: RA, renalni biopsie + histol. vysetreni
vzorku v EM

https://www.researchgate.net/publication/233724248_Alport_Syndrome-
Insights_from_basic_and_clinical_research/figures?lo=1



e Dékuji Vam za pozornost. Histologicky atlas

* http://www.med.muni.cz/histology/ Bonenbenf bt

Elektron-mikroskopicky atlas tkani a organta



http://www.med.muni.cz/histology/

