: FAKULTNI
NEMOCNICE
BRNO

Vrozene vady
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MUDr.Tamara Pavlikova

Klinika radiologie a nuklearni mediciny LF MU a FN Brno



« Jsou odchylky od normalniho prenatalniho vyvoje plodu, které prekracuiji
miru variability bézné populace a mohou byt pro svého nositele patologicke.

* NaruSeni muze byt na strukturalni nebo funkéni urovni

« Faktory mohou byt genetické, vngjsSi prostredi ev. multifaktorialni
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« Embryo ma v prvopocatku podobu , placky® —

jedna se bilaminarni stadium — sklada se ze 2 ~
listll EKTODERM
| MEZODERM
Nazyvame je a ENDODERM

Pozdeji se jejich nazev meni na ektoderm
a endoderm.

« Behem 3.tydne gravidity se vytvari treti
zarodecny list — mesoderm — hovorime zde o
trilaminarnim stadiu.

 Ledviny se vyviji prave z mesodermu od
3.tydne tehotenstvi
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« V dalsim vyvoji se bude
mezoderm diferencovat

na paraaxialni, intermediarni, o
lateralni PARAAXIALNI
O

INTERMEDI%
* 'V ramci vyluCovaciho systemu je LATERALNI
dulezity intermediarni
mezoderm.
MEZODERM
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Ve vyvoji mocového ustroji Ize rozeznavat tri stadia :

e Pronefros

e Mezonefros

e Metanefros
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Pronefros
Mezonefros

e Metanefros

Trvalou, definitivni ledvinou se stava metanefros
- predchazejici vyvojova stadia zCasti zanikaji
- zCasti se stavaji soucasti pohlavnich organu
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METANEFROS — DEFINITIVNi LEDVINA

vyviji se ze dvou odliSnych zakladu :
- metanefrogenniho blestému

- ureterového pupenu
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* Ureterovy pupen dava tedy vznik
ureterim, ledvinové panvicce,
malym a velkym kalichum,
sbérnym kanalkum

 Z metanefrogenniho blastemu
se vyvinou nefrony ledviny
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* Na distalni konce sbernych kanalku nasedaji shluky bunek
metanefrogenniho blastému, ze kterych se vyvinou nefrony.

« Tyto shluky bunék si muzeme predstavit jako Cepicky tkané, kulovitého
tvaru, ktere v dalSim vyvoji luminizuji a vznikne z nich vacek — zaklad

Iedvm

* FunkE€ni nefrony se vyviji od 4. mesice a jejich vyvoj pokracuje az do
porodu.
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* Metanefrogenni blastem je ulozen ve vysi 4.- 5.lumbalniho
segmentu, tedy znacné kaudalne.

* Pozdegji se delka trupu pomerne rychle zvetsuje.

 Tim se ledvina posunuje kranialnegji, a v souvislosti s tim se
prodluzuje i ureter.
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PRVNE LEDVINY ULOZENE KAUDALNE PREMISTI ASCENDENTNE

POZDEJI SE LEDVINY
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« V puvodni kaudalni poloze dostava metanefros cévni zasobeni z panevniho
useku aorty. Pri posunu ledvin kranialné — ascensus renis — cévni
zasobeni prejimaji vyse ulozene vetve aorty.

* P¥i perzistenci puvodnich cév mohou vznikat cévni anomalie v podobé
anomalnich arterii.

LIV 40 |

PriCinou je perzistence embryonalnich arterii zasobujicich metanefros v
dobé pred ascensus renis.
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e ZacCina koncem 4.mésice fetalniho zivota

 Moc je plodem vyluCovana do amniove tekutiny a stava se soucasti plodové
vody.

* Funkci exkre€niho organu z hlediska kone¢ného odstranovani produktu
metabolismu ma placenta.

 Produkce mocCi plodu se vsak vyznamne podili na mnozstvi plodove vody.

« P¥iredukci funkce ledvin se tedy tvori abnormalné malé mnozstvi plodove
vody — oligohydramnion. Plod preziva diky placente.

« Pri vyznamné redukci funkce ledvin vsak plod po narozeni neni schopen
prezit zpravidla vice nez 1 den.
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Echogenita kury ledvin
novorozence je VvysSi nez
jater

Pyramidy drene vice
hypo/anechogenni
(zameénitelné za dilataci DS)

Minimalni mnozstvi tukoveé
tkané v renalnim sinu —
centralni

Pretrvavani fetalni
renkulizace
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K nejCastéjSim vadam vyluCovaciho ustroji patri

ANOMALIE - POLOHY
- TVARU

- POCTU LEDVIN
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Anomalie polohy ledvin - dystopie ledvin

 Abnormalni poloha ledviny
vznika poruchou vzestupu
ledviny. NéjCastéji zustava
lokalizovana v panvi, muze
byt kombinovana s rotaci.

* nejCastéji lumbalni Ci
sakralni dystopie

: FAKULTNI MUNT
MED

NEMOCNICE
BRNO

www.fnbrno.cz



- Zkrizena dystopie - dystopicka ledvina ulozena pod
druhou, normalne ulozenou ledvinou, uretery usti do
mocoveho mechyre na spravnem miste

e Casto ledvin

e Ledvinatvaru L nebo S
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Anomalie tvaru ledvin

Podkovovita ledvina (ren arcuatus) — fuze

kaudalnich polu obou ledvin ve stfedni Care,
obé ledviny malrotovane
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Kolacovita ledvina - (ren fungiformis) - srust obou dystopickych
ledvin v Siroke plose, lokalizace nizko nad promontoriem nebo v
malé panvi

« cetnost 1: 1600 deti

« Jeji vzestup — ascensus renis — je znemoznen odstupem
a.mesenerica inferior.

ww.fnbrno.cz
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« Tato spojena ledvina sama o sobé neni problém, muze byt ale
spojena s dilataci DS.
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Anomalie poctu ledvin

 Oboustranna ageneze ledvin ( syndrom Potterové)

- neslucitelna se zivotem
- propadle brisko, oligohydramnion
- hypoplazie plic, anomalie DKK

« Unilateralni ageneze
- nutno vyloucit pouze dystopii ledviny
- ev.posoudit stav druhé ledviny
- U jednostranne renalni ageneze chybi také odvodne
mocove cesty
- solitarni ledvina nasledné hypertofuje ( )
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Duplicitni vady

> zdvojena ledvina (ren duplex) — inkompletni
fGze horniho a dolniho pdlu ledviny

Ledvina zvetSena se zdvojenym dutym systemem a
uretery, které usti do mocoveho mechyre bud

- samostatne (ureter duplex)
- nebo se v ruzné vysi spojuji (ureter fissus)

Ureter kranialniho DS usti do mocCoveho méchyre
vice kaudalné (Mayerovo-Weigertovo pravidlo)

Pri¢inou je porucha v diferenciaci ureterového 4
pupenu - predcasne rozvetveneho.

by
-
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Jednostranné nebo oboustranne
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Ektopickeé vyusteni ureteru:

« vyusténi ureteru kdekoliv mimo trigonum m.m.

« vesikalni (mimo trigonum)
- extravesikalni — vagina, semenné vacky, prostata...

« pokud je vyusteni pod hrdlem m.m., je provazeno
iInkontinenci
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Vrozena vada mocoveho mechyre - divertikl

« v miste vrozeného zeslabeni svaloviny detrusoru - nejcasteji v okoli usti
ureteru

* U muzu se vyskytuji Castéji
e sténa tvorena sliznici i svalovinou, ¢astecné nahrazenou vazivem

«  MCUG - okrouhly utvar mimo napli mocového méchyie, v divertiklu zustava
reziduum K.l. po vymoceni; spojen s mocovym mechyrem uzkym krckem

[ e MU
BRNO MED www.fnbrno.cz



FAKULTNi
: NEMOCNICE
BRNO

==
m e

www.fnbrno.cz



Chlopen zadni urethry

Incidence 1:10 000 - 25 000 zive narozenych
Mozna asociace s jinymi vadami (atrézie GIT, Downuv sy)
 Kongenitalni rasa v obl. verumontanum (prostaticka uretra)

* Kilinicke priznaky zavisi na tizi obstrukce — Youngova klasifikace

« velka variabilita klinickych priznaku — od obtizné mikce patrné az u starSich
déeti az k billateralni ureterohydronefroze, dilataci zadni uretry a preplneného
mocoveho mechyre detekovatelného prenatalne

* Prenatalné oligohydramnion
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Anterior Posterior

Trigonum

Incisura of Internal Sphincter — Pars Prostatica

Urogenial Uiaphvagm > — Membranous Urethra

Suspensory Ligamen

posterior urethral valves
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« UZ - zesileni stény moc.méchyre,oboustranna dilatace
DS, VUR, dilatace zadni uretry (obraz klicove dirky)
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MCUG (mikénli cystouretrografie):

Skiaskopické funkcni 1 morfologické vysSetreni
mocového meéchyre a uretry.

Jde o naplnéni mocového méchyre jodovou k.1.
zavedenou cévkou.

MCUG - transverszlni lef
proximalni &&sti uretry,
VUR
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Ureterokela

* Incidence 1:5 000-12 000
« Cysticka dilatace intravesikalni porce ureteru
« Castdji u Zzen

* Mozna asociace s ren duplex — Castéji postizen
kranialni pol ledviny, resp. usti ureteru horniho
DS - ektopicky mediokaudalné od usti dolniho
systemu (Weigertovo-Meyerovo pravidlo)

« UZ — cystoidni struktura prominujici do lumen
mocC. mechyre

 Th - endodiscize uretrokely pri cystoskopii

- MUNT
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Ureterokéla objemna téemeér jako mocovy mechyr — subtotalni vyplnéni
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Po endodiscizi

ureterokely
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Multicysticka dysplazie

* Incidence 1:2500-4000

* Vrozene, nedediCné onemocnéni, pricina nejasna
 Lehce Castéji u muzu, vice vlevo

 Dochazi k selhani spojeni ureterového pupenu a metanefrogennihno  Ureterovy pupen

blastému dava tedy vznik
ureterum,
«  Postizena ledvina tvofena konglomeratem cyst, vzajemné tedvinove
nekomunikujici, bez funkCniho parenchymu, ureter je atreticky panvicce, malym a
x . vr . 1kym kalichtm,
- Casto spojena s dal$imi VVV urotraktu (VUR, ureterokéla, O
kryptorchismus, ektopie ureteru) ¢i syndromy S e;nyg catia e
’ , e . oo ~ . - s a oavoanim
« Tendence ke spontanni involuci cyst spiSe nez k progresi jejich analkim
velikosti ‘
Z
 Komplikace — zvétSeni cyst - operace metanefrogenniho
blastému se
: :ﬁ%‘ﬁygﬂlﬁ mggl VYV:'LHOLVZ\L,W%$“%]E“%%¥

ledviny
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Extrofie mocoveho mechyre

= extrophia vesicae N - #
: . . 4 s B SN/ 3
* Herniace moc. mechyre defektem predni - /
steny brisni Lk

(defekt muze zasahovat az do uretry)

- Casto spojen s epispadif, kryptorchismem
?/a iInalni duplikaturou ...mozna dilatace DS
edvin.

« Diastaza symfyzy — obraz manta ray sign
na rtg. snimku
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Zaverem...

« kongenitalni anomalie vyluCovaciho ustroji je nutné vzhledem k Cetnosti

vyskytu a riziku nasledné nefropathie povazovat za zavazne

. Dulezita je gasna diagnostika, volba OPtimalniho postupu

* Multidisciplinarni spoluprace
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Dekuji za Va
POzZornos
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MR

predevsSim dg. tumoru malé panve
moznost MR urografie (MRU) a angiografie

» Staticka — absence podani KL i.v., kontrastem je mocC (voda) v
dilatovanem DS

pouze zhodnoceni morfologie DS ledvin
zobrazeni afunkcnich - hypofunkcnich ledvin s dilatovanym DS

» dynamicka — exkrecCni, s podanim k.l. (Gd)
funkcCni vysetreni ledvin
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* https://axon-med.cz/medicina/histologie-a-embryologie/vyvoj-
ledvin/
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