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WPROWADZENIE

Wady wrodzone nerek 1 drég moczowych sa zréznicowana grupa patologii o ré6znorodnym obrazie
klinicznym 1 bardzo réznym rokowaniu. Stanowia one okoto 20% nieprawidtowoéci anatomicznych
diagnozowanych prenatalnie’ i wystepuja u 1 na 500 zywo urodzonych dzieci.

Wiekszo$¢ z tych wad to uropatie zaporowe, obejmujace anomalie uktadu moczowego, w ktérych
przeszkoda anatomiczna badZ czynno$ciowa utrudnia odptyw moczu i powoduje jego zastdj w dro-
gach moczowych. Uropatie zaporowe wystepuja z czestoscig 2,2/10 000 urodzen. W skrajnych przy-
padkach gromadzacy sie mocz powoduje uszkodzenie drog moczowych, uposledzenie czynnosci ne-
rek 1 ich niewydolno$é?.

Ogromny postep, jaki dokonat sie¢ w ostatnim dziesigcioleciu w ultrasonografii (wysoka jako$¢
sprzetu, dostepnosé, nowe techniki), wzrost poziomu wiedzy i do$wiadczenia osob wykonujacych
badania oraz wprowadzenie wytycznych dotyczacych czestotliwosei 1 standardu badania USG cigzar-
nych przyczynily sie do zwiekszenia wykrywalnosci wad wrodzonych u ptodéw*. Juz w 1990 r. w du-
zych badaniach europejskich i amerykanskich zaobserwowano, ze podczas ciazy wysokiego ryzyka
u kobiety wykonuje sie USG $érednio 4,2 razy, jednoczesnie w badaniu USG udaje sie wykry¢
88,5% anomalii uktadu moczowego®’.

PATOFIZJOLOGIA

W uropatii zaporowej pierwotnie niewielka wada moze mie¢ wiele nastepstw zagrazajacych zdrowiu

1 zyciu plodu i noworodka (ryc. 1). W okresie ptodowym zast6j moczu w drogach moczowych prowa-

dzi do:

* uposledzenia funkgji pecherza moczowego (zaburzenie oprézniania, nietrzymanie moczu, koniecz-
noé¢ cewnikowania, nawracajace infekcje drég moczowych)

* uszkodzenia nerek az do ich schytkowej niewydolnos$ci (u 50% dzieci, ktére przezyja okres nowo-
rodkowy, rozwinie si¢ niewydolno$¢ nerek®)

* matowodzia, ktére moze spowodowaé obumarcie wewnatrzmaciczne plodu lub zgon noworodka
na skutek hipoplazji ptuc’

* deformacji ko$éca - dlugotrwata wymuszona pozycja i towarzyszacy ucisk zwigzany z matowo-
dziem czesto skutkuja powstaniem stopy konsko-szpotawej, przykurczéw, wad postawy oraz defor-
macji twarzy ptodu i noworodka.
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Rycina 1. Kaskada patologii w uropatii zaporowej

PRZYCZYNY UROPATII ZAPOROWEJ

Wady uktadu moczowego z towarzyszacym zastojem to niejednorodna grupa anomalii o zrdznicowa-

nych przyczynach i rokowaniu'. Ze wzgledu na lokalizacje przeszkody w odplywie moczu mozna je
podzieli¢ na wady:

nadpecherzowe (torbielowato$¢ nerek, wodonercze wrodzone, moczowdd olbrzymi przeszkodowy,
zdwojenie gornych drég moczowych itp.)
podpecherzowe (zastawki cewki tylnej, ureterocele, atrezja badz zwezenie cewki moczowej itp.).

Objawy zastoju moczu w drogach moczowych moga wspétistnie¢ z innymi cigzkimi wielonarzado-

wymi zaburzeniami, takimi jak:

zespdt suszonej $liwki - rzadki zespot wad wrodzonych, na ktéry skladaja sie: czesciowe lub catko-
wite niewyksztalcenie migéni brzucha, wnetrostwo 1 wady uktadu moczowego

zespdt Berdona (MMIHS - megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome) - rzadki,
genetycznie uwarunkowany zespél, dziedziczony autosomalnie recesywnie, cechujacy sie zaburze-
niami perystaltyki przewodu pokarmowego (poszerzenie petli jelit, microcolon) oraz zaburzeniami
oprozniania pecherza moczowego (pecherz olbrzymi)

wrodzona cewka moczowa olbrzymia (congenital megalourethra) - bardzo rzadka przyczyna czyn-
nosciowego zastoju moczu w drogach moczowych. Wada polega na cze$ciowym lub catkowitym
niewyksztalceniu ciala gabczastego 1 ciat jamistych pracia. W obrazie ultrasonograficznym oprocz
istotnego powigkszenia pecherza moczowego wystepuje znaczne poszerzenie cewki moczowej
w czesci gabczastej oraz brak innych tkanek pracia. Nieprawidtowos¢ czesto wspotistnieje z innymi
wadami wrodzonymi, co skutkuje wysoka umieralnoscig ptodéw i noworodkéw oraz jest czynni-
kiem ryzyka zaburzen oddawania moczu, erekcji 1 ejakulacji'!

zespdt regresji kaudalnej - bardzo rzadka nieprawidtowo$¢ zwiazana z czgéciowym wyksztatceniem
lub brakiem odcinka krzyzowego kregostupa, olbrzymim pecherzem moczowym oraz deformacja
konczyn

wynicowanie pecherza moczowego, zesp6t celosomii dolnej

kloaka (przetrwaly stek), nalezaca do najpowazniejszych malformacji odbytniczo-odbytowych
u dziewczynek.

Zastdj moczu (ze wszystkimi konsekwencjami) moze by¢ jednostronny badz obustronny, z czego

wynika kolejny podziat uropatii - na jedno- lub obustronne.

Uropatia zaporowa obustronna najczeéciej wiaze si¢ z istnieniem anatomicznej badZ czynno$ciowej
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przeszkody podpecherzowej. W 80% przypadkow jest to wada izolowana'?. Czgéciej dotyczy ona
plodéw plci meskiej 1 najczeéciej jej przyczyna sa zastawki cewki tylnej (64%). Rzadziej bywa wynikiem
atrezji badz zwezenia cewki moczowej (17%), czy tez zespotu suszonej sliwki. U plodéw plei zenskiej
uropatia zaporowa podpecherzowa wystepuje znacznie rzadziej i moze by¢ nastepstwem atrezji cewki
moczowej lub wspotistnied ze ztozonymi wadami uktadu moczowo-piciowego, malformacjami odbytu
1 odbytnicy, a takze z nieprawidlowo$ciami genetycznymi'?-.

W przypadku jednostronnego zastoju w drogach moczowych rzadziej dochodzi do groznych dla
zycia powiktan. Obecno$¢ drugiej, prawidtowo dziatajacej nerki zapewnia zwykle w zyciu ptodowym
produkeje moczu wystarczajaca do utrzymania prawidtowej ilosci plynu owodniowego. Nalezy jednak
pamietad, ze dlugotrwaly zast6j moze uposledzaé funkeje nerki po stronie wystepujacej wady.

W badaniu na owczych zarodkach obserwowano zmiany w nerkach na skutek jatrogennie wytwo-
rzonego wodonercza (nerki wigksze, ale mniej migzszu, torbiele, wtoknienie, mniej ktebuszkéw nerko-
wych). W grupie, w ktorej zastdj usunieto, zmiany byly mniej nasilone’.

W pi$miennictwie nie ma jednoznacznych wytycznych co do stosowania terapii prenatalnej u pto-
déw z jednostronnym wodonerczem. Niektére badania wskazuja, ze bywa ona zbyt agresywna i nie
przynosi efektéw. Dotyczy to takze postepowania postnatalnego: w przypadku noworodkéw z wodo-
nerczem w pierwszych tygodniach zycia przyjmuje si¢ pozycje wyczekujaca/obserwacyjna, a operacje
przeprowadza si¢ tylko przy narastaniu cech uszkodzenia migzszu nerkowego.

Sposréd przyczyn uropatii zaporowych - ze wzgledu na czesto$¢ wystepowania, powazne konse-
kwencje mogace prowadzi¢ do dysplazji nerek, zastoju moczu w gérnych drogach moczowych, odply-
wéw pecherzowo-moczowodowych i dysfunkcji pecherza moczowego - szerzej omdwiona zostanie
wada, jaka sa zastawki cewki tylnej. Zastawki te s3 nieprawidlowym faldem lub fatdami btony §luzowej
na pograniczu czesci sterczowej cewki moczowej i zwieracza zewnetrznego cewki. Obecno$¢ zastawek
cewki tylnej wptywa na caly uktad moczowy powyzej ich lokalizacji. Dochodzi do:

* hipertrofii 1 hiperplazji mig$nia wypieracza pecherza moczowego z rozrostem tkanki tacznej

* poszerzenia szyi pecherza i cewki powyzej przeszkody

* poszerzenia $wiatla i pogrubienia $ciany moczowoddw z zaburzeniem ich propulsji

* uszkodzenia nerek jako efektu zastoju moczu oraz efektu pierwotnego zaburzenia ich rozwoju

* matowodzia jako nastepstwa uposledzenia diurezy, co prowadzi do niedorozwoju ptuc i patologii
koticzyn.

W celu dekompresji uktadu moczowego, ograniczenia hipoplazji uktadu oddechowego i unikniecia
deformacji konczyn podejmuje si¢ terapie w okresie prenatalnym, polegajaca na wytworzeniu przetoki
pecherzowo-owodniowej w trakcie zabiegu fetoskopowego.

PRAWIDLOWY OBRAZ ULTRASONOGRAFICZNY DROG MOCZOWYCH
Pecherz moczowy jest otoczony dwiema tetnicami, opréznia sie podczas badania, a grubo$¢ jego
$ciany nie przekracza 3 mm.

Wymiar przednio-tylny miedniczki nerkowej w przekroju poprzecznym nie powinien przekraczaé
4 mm przed 32 t.c. 1 7 mm po 33 t.c. Stosunek obwodu nerki do obwodu brzucha zdrowego ptodu
wynosi 0,27-0,3, a moczowody w warunkach prawidtowych nie sa widoczne w badaniu ultrasonogra-
ficznym!’.

Dodatkowym markerem funkcji uktadu moczowego jest prawidtowa ilo§¢ ptynu owodniowego
oceniana jako indeks ptynu owodniowego (AFI - amniotic fluid index) lub maksymalna kieszonka
plynu owodniowego (MVP - maximal vertical pocket)s-2!,
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Badanie USG w 11-13,6 t.c.

Wstepnej oceny ukladu moczowego dokonuje si¢ juz podczas badania w I trymestrze ciazy. Podczas
oceny anatomii plodu zgodnie z rekomendacjami Sekeji Ultrasonografii Polskiego Towarzystwa Gine-
kologicznego nalezy uwidocznié pecherz moczowy (ryc. 2). W przypadku braku jego obrazu mozna
podejrzewal agenezje nerek. Pecherz moczowy w swoim najwigkszym wymiarze na tym etapie ciazy
nie powinien przekracza¢ 7 mm.

Duze powigkszenie pecherza moczowego (>15 mm) rzadziej ustgpuje samoistnie, ale tez rzadziej
wiaze si¢ z aberracjami chromosomowymi (10%)*. U plodéw plci zenskiej z nieprawidtowo$ciami
uktadu moczowego aberracje chromosomowe wystepuja ponaddwukrotnie czeéciej niz u ptodéw pici
meskiej®. W tej grupie rowniez czedciej obserwuje sie wspdlistnienie innych wad o podiozu niegene-
tycznym, w tym ztozonych wad ukladu moczowo-ptciowego®.

Badanie w 18-22 t.c.

W tym okresie ciazy, podobnie jak w kolejnych, w obrazie USG nalezy ocenié:

* objeto$¢ plynu owodniowego

* pecherz moczowy 1 jego wielkos¢

o wielko$¢, zarysy, potozenie i echogeniczno$¢ nerek. Przy poszerzeniu miedniczki nerkowej lub
moczowodu trzeba okresli¢ jego stopien - wymiary i umiejscowienie. W ocenie budowy nerek na-
lezy zwréci¢ uwage na ich echogeniczno$¢ oraz wykluczy¢ wystepowanie torbieli.

Wady nerek i drég moczowych wiaza sie ze zwiekszonym ryzykiem aberracji chromosomowych. Po
stwierdzeniu wad uktadu moczowego nalezy wykona¢ dalsze badania pod katem wspodtistnienia in-
nych wad czy tez zespotu wad.

ROZPOZNANIE PODPECHERZOWEJ UROPATII ZAPOROWE)J

Do oceny stopnia zastoju (tab. 1) mozna si¢ postuzy¢ skala wodonercza opracowana przez Towarzy-
stwo Urologii Plodu (tab. 2), czy tez starsza klasyfikacja na podstawie wymiaru przednio-tylnego
miedniczki nerkowej wedtug Grignona i wsp. (tab. 3).

Rycina 2. Megabladder i matowodzie w | trymestrze cigzy
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Tabela 1. Stopien zastoju na podstawie wymiaru przednio-tylnego (AP - anterior-posterior)

miedniczki nerkowej*
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Stopien zastoju Wymiar AP

Il trymestr [mm] Il trymestr [mm]
tagodny 4-7 4-9
Umiarkowany 7-10 9-15
Duzy >10 >15

Tabela 2. Stopien wodonercza wediug Towarzystwa Urologii Plodu?*

Stopien wodonercza | Szerokos¢ ukiadu kielichowo-miedniczkowego | Grubo$¢ miazszu nerki
(UKM)

0 Niezmieniona Prawidtowa

| tagodne poszerzenie Prawidtowa

Il Umiarkowane poszerzenie, nieprzekraczajgce Prawidtowa
granicy nerki

] Poszerzenie miedniczki przekraczajgce obrys Prawidtowa
nerki, brak poszerzenia kielichéw

% Duze poszerzenie miedniczki i kielichow Cienka

Tabela 3. Stopien wodonercza wedtug Grignona i wsp.®

Stopien wodonercza

Wymiar AP miedniczki nerkowej

+ zanik kory

| <10 mm Norma

Il 10-15 mm Wodonercze niewielkiego stopnia
1 >15 mm Umiarkowane wodonercze

v >15 mm + poszerzenie kielichow | Wodonercze

Vv >15 mm + poszerzenie kielichéw | Duzego stopnia wodonercze

W badaniu prospektywnym przeprowadzonym w latach 2009-2015 na duzej grupie pacjentéw
z wodonerczem wrodzonym (n = 401) poréwnano naturalny przebieg choroby w zaleznosci od stop-
nia wodonercza (ryc. 3,4) ocenionego wedtug skali Towarzystwa Urologii Plodu oraz wedtug Grigno-
na. Zaobserwowano zalezno$¢ naturalnego przebiegu choroby od stopnia wady. Jak wynika z badan,
bez wzgledu na rodzaj zastosowanej skali mniej nasilone wodonercze wykazywato w wigkszym odsetku

przypadkéw tendencje do samoistnego ustepowania w pierwszych trzech latach zycia dziecka®.

Ultrasonografia pozwala na zdiagnozowanie podpecherzowej uropatii zaporowej (LUTO - lower
urinary tract obstruction) z czuto$cia 95% i specyficzno$cia 80%. Jednoznaczne ustalenie przyczyny
utrudnienia odptywu moczu wytacznie z uzyciem ultrasonografii jest jednak bardzo trudne, jesli nie

niemozliwe?.

Objaw tzw. dziurki od klucza, powstajacy na skutek poszerzenia cewki tylnej proksymalnie do
przeszkody, ma duza czutos¢, ale niska specyficzno$¢ w rozpoznawaniu zastawki cewki tylnej?.
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Rycina 3. Stopien Il wodonercza Rycina 4. Stopien Il wodonercza

W uropatii zaporowej bedacej nastepstwem obecnosci zastawek cewki tylnej w USG stwierdza sie
charakterystyczne objawy:
* powigkszenie pecherza moczowego
¢ zasté] w moczowodach
* wodonercze réznego stopnia
¢ zaburzenia ilo$ci ptynu owodniowego.

Odnosnie do innych markeréw zastawki cewki tylnej, takich jak powigkszenie pecherza i pogrubie-
nie jego $ciany, wyniki badaf s3 sprzeczne. Wedlug badan Abbot” i Maizelsa® wystepowaly one
w wielu patologiach uktadu moczowego. Montemarano opisuje je jako cechy specyficzne dla zastawki
cewki tylnej’’. W innych publikacjach pojawiaja si¢ opinie, ze ultrasonograficzne markery zastawki
cewki tylnej 1 atrezji cewki moczowej sa takie same®.

Niektére konfiguracje objawdw stwierdzanych prenatalnie moga sugerowaé okre$lone patologie:

e wspolistnienie matowodzia, pogrubienia $ciany pecherza moczowego, poszerzenia proksymalnej
cze$cl cewki moczowej - zastawka cewki tylnej

* obecnos¢ przetrwatego moczownika - zespét suszonej $liwki

* izolowane powigkszenie pecherza moczowego z zastojem w miedniczkach nerkowych - refluks
pecherzowo-moczowodowy, utrudnienie na drodze odptywu z moczowodu do pecherza, MMIHS.

Rzadkim objawem uropatii zaporowej u ptodu jest wodobrzusze. Powstaje ono na skutek samoist-
nego pekniecia pecherza moczowego™ lub ma pochodzenie jatrogenne™.

DIAGNOSTYKA UROPATII

Diagnostyka ultrasonograficzna

Przed rozpoczeciem procedur inwazyjnych nalezy przeprowadzi¢ wstepna ocene ultrasonograficzng

dotyczaca potencjalnej funkgji nerek (ryc. 5):

o wedlug metaanalizy, w ktorej opisano 215 ciaz, wystepuje korelacja miedzy matowodziem i echo-
strukturg kory nerek a prognoza dotyczaca przyszlej funkeji nerek ptodu®>3

e w duzym prospektywnym badaniu wykazano korelacje miedzy wczesnym wystapieniem matowo-
dzia (ponizej <26 tygodnia ciazy) oraz wielko$cia pecherza w badaniu w 20 tygodniu ciazy (powy-
zej >5,4 cm®) a zlym rokowaniem dotyczacym przezycia ptodéw bez terapii®

* istnieja takze doniesienia o mozliwo$ci oceny nerek na podstawie ich ukrwienia obserwowanego
w tréjwymiarowym badaniu USG z uzyciem power dopplera. W grupie 23 ptodéw z zastojem
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Rycina 5. Réznicowanie wad uktadu moczowego na podstawie obrazu ultrasonograficznego. Opracowano na
podstawie: Ultrasound of congenital fetal anomalies. Differential diagnosis and prognostic indicators
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Tabela 4. Grupy ryzyka w badaniu prenatalnym - do kwalifikacji do grupy wysokiego ryzyka
wystarczy stwierdzenie jednej z wymienionych nieprawidtowosci*®

Grupa niskiego ryzyka Grupa wysokiego ryzyka
AP 4-6 mm AP 7-9 mm AP 7-9 mm AP 210 mm
<27 t.c. >27 t.c. <27 t.c. >27 t.c.

Brak poszerzenia lub poszerzenie Poszerzenie obwodowych kielichow
kielichéw centralnych
Prawidtowa echogenicznos¢ migzszu nerki Prawidtowa echogenicznos¢ migzszu nerki
Prawidtowa grubos¢ migzszu nerki Nieprawidtowa grubosé migzszu nerki
Prawidtowe moczowody Nieprawidtowe moczowody
Prawidtowy pecherz Nieprawidtowy pecherz
Brak niewyjasnionego matowodzia Niewyjasnione matowodzie

w drogach moczowych (badanie z grupa kontrolna liczaca 73 pacjentki) stwierdzono korelacje
miedzy stopniem ukrwienia nerek a ich przyszla wydolnoscia®.

W wielu przypadkach stwierdzane prenatalnie poszerzenie drég moczowych ma charakter przemi-
jajacy. Istotnym czynnikiem jest wytypowanie grupy plodéw, ktore ze wzgledu na duze ryzyko rozwo-
ju groznych dla zdrowia i zycia powikfan tej patologii powinny by¢ postnatalnie monitorowane/leczo-
ne oraz moga odnie$¢ korzy$¢ z terapii prenatalnej.

Prébe opracowania rekomendacji dotyczacych postepowania z ptodem z prenatalnym rozpozna-
niem poszerzenia drog moczowych podjeto na spotkaniu, ktére odbyto sie w 2014 r. w Maryland
w USA. Na podstawie badan oraz opinii ekspertéw ustalono system klasyfikacji stopnia zastoju opar-
ty na wymiarach zastoju (wymiar AP i zast6j w kielichach), ocenie kory nerkowej, budowy pecherza
oraz moczowodéw (tab. 4).

Diagnostyka biochemiczna
Mocz ptodu powstaje dzigki filtracji osocza w kigbuszkach nerkowych, a nastepnie - resorpcji zwrotnej
jonéw w kanalikach proksymalnych. Fizjologicznie jest on wigc hipotoniczny. Na skutek uszkodzenia
funkgji nerek mocz staje si¢ bardziej zageszczony. W pi$miennictwie pojawiaja si¢ doniesienia o znacze-
niu poszczegdlnych sktadnikéw moczu jako markeréw rokowniczych (tab. 5). Wedtug Glicka 1 wsp.** do
okre$lenia rokowania przydatne s3 parametry biochemiczne moczu pozyskanego z naklucia.

Przydatnym markerem jest réwniez B -mikroglobulina. Szczegdlne wazne wydajg si¢ seryjne ozna-
czenia tego markera*!, zwlaszcza w surowicy ptodu. Ze wzgledu na duza inwazyjnos¢ badanie to nie
ma szerszego zastosowania®,

W retrospektywnym badaniu obejmujacym grupe 14 pacjentek z obustronna uropatia zaporowa
z towarzyszacym wodobrzuszem (potwierdzone wodobrzusze pochodzace z wady uktadu moczowego
- catkowite stezenie biatka <10 g/l) zbadano stezenie B,-mikroglobuliny we krwi ptodu oraz w ptynie
z jego jamy otrzewnowej. Ustalono istotng statystycznie korelacje miedzy stezeniem markera we krwi
a jego stezeniem w plynie jamy otrzewnowej. Jednocze$nie we wszystkich przypadkach (n = 4), w kto-
rych stezenie B,-mikroglobuliny w surowicy byto mate (<5 mg/l), stwierdzono po porodzie zachowang
funkcje nerek. Przy niekorzystnym duzym stezeniu markera w surowicy w 80% uzyskano niekorzystny
efekt, jesli chodzi o funkcje nerek®.

Z kolei w badaniu na 27 ptodach wykazano odwrotng korelacje miedzy stezeniem B,-mikroglobuliny
w surowicy plodu a uszkodzeniem struktury nerek na podstawie oceny histopatologicznej*.

Oznaczanie kreatyniny w moczu ptodu nie ma duzego znaczenia prognostycznego®.
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Tabela 5. Wskazniki prognostyczne w ptodowej uropatii zaporowej*°

Zte rokowanie Dobre rokowanie
Obnizone wydzielanie moczu <2 ml/h Wydzielanie moczu >2 ml/h
Mocz izotoniczny Mocz hipotoniczny
Osmolarnos¢ >210 mOsm Osmolarnos¢ <210 mOsm
S6d >90 mEg/ml S6d <100 mEqg/ml

Chlorki >90 mEg/ml Chlorki <90 mEg/ml
Dysplazja torbielowata

Istnieja wstepne doniesienia na temat nowych markeréw, ktére moga odegraé role w diagnostyce
uropatii zaporowej. Badanie przeprowadzone na owczych zarodkach wykazato istotna statystycznie
réznice w profilu metaloproteinaz miedzy grupa z uropatia zaporowa i bez niej*. Trwaja réwniez
badania nad profilem peptydéw w moczu plodu korelujacym z dobrym badz ztym rokowaniem®.

Mozliwe jest rowniez badanie bioptatu nerki ptodu, jednak nie sa to badania szeroko wykonywane
ze wzgledu na inwazyjny charakter**,

POSTEPOWANIE INWAZYJNE W UROPATII ZAPOROWE)

Kwalifikacja do zabiegu

Ze wzgledu na zréznicowane nasilenie zastoju, rzny czas jego trwania, a w konsekwencji odmienny
wyj$ciowy stopien uszkodzenia waznych dla zycia narzadéw i uktadow (ze szczegdlnym uwzglednie-
niem nerek), kluczows role w terapii in utero odgrywa wtasciwa kwalifikacja do zabiegu. Do leczenia
powinny by¢ kwalifikowane ptody, kiedy potencjalne korzysci przewyzszaja ryzyko terapii.

Na tym etapie kluczowa jest ocena ultrasonograficzna, w ktdrej nalezy potozy¢ szczegdlny nacisk
zaréwno na nasilenie wady, jak i wykluczenie innych nieprawidlowoséci. Wazna jest réwniez wspOtpraca
specjalisty z zakresu terapii ptodu z neonatologiem oraz urologiem i nefrologiem dzieciecym (ryc. 6).

Badania sugeruja, ze pewne cechy ultrasonograficzne, takie jak matowodzie, wspétistnienie torbieli
czy zwigkszona echogeniczno$¢ nerek, wiaza si¢ z gorszym rokowaniem co do funkgji nerek, zwlaszcza
w przypadku wczesnego ujawnienia si¢ wady®.

Ocena ultrasonograficzna

Pecherz moczowy

* powigkszony

e dziurka od Kklucza
e grubosScienny

Poszerzona diagnostyka

Nerki ¢ dynamiczna ocena

e zastoj USG ) ) Konsultacja urologiczna, nefrologiczna,
* cienka kora nerek * echokardiografia neonatologiczna

* biata nerka * kariotyp

Moczowody Préba okreslenia przy-

¢ poszerzone czyny zastoju oraz ro- Kwalifikacja
* krety przebieg kowania dotyczgcego do zabiegu

przezycia i przysztej
funkcji nerek

Rycina 6. Etapy kwalifikacji do terapii wewngtrzmacicznej



90 Justyna Wojtera, Anna Piaseczna-Piotrowska, Marek Pietryga, Krzysztof Szaflik

Naktucie diagnostyczne

Badanie biochemicz-
ne pobranego moczu Zatozenie shuntu

I/lub amnioinfuzja

Kontrola

Ewentualna ponowna
kwalifikacja do terapii

Rycina 7. Etapy terapii wewnatrzmacicznej

Po wstepnej kwalifikacji pacjenta do leczenia jest kilka mozliwosci terapeutycznych: otwarta chirur-
gia, seryjne naklucia pecherza moczowego, implantacja shuntu pecherzowo-owodniowego, cystosko-
pia. Najczeéciej wybierane jest przezskorne zatozenie shuntu pod kontrola ultrasonograficzna®.

Terapia wewnatrzmaciczna uropatii zaporowej to proces wieloetapowy (ryc. 7). Najpierw wykonuje
sie naklucie diagnostyczne pecherza moczowego. Otrzymany mocz jest oceniany biochemicznie,
a o dalszym postepowaniu decyduje wynik badania. Na kolejnych etapach w zaleznosci od potrzeb
zaklada si¢ shunt odbarczajacy i/lub przeprowadza amnioinfuzje.

Naklucie diagnostyczne

Punkgje diagnostyczna drég moczowych przeprowadza sie pod kontrolg ultrasonograficzng za pomo-
cg cienkiej igly punkcyjnej (ryc. 8). Preferowanym miejscem naktucia jest pecherz moczowy, ale kiedy
nie ma warunkéw, mozna pobra¢ probke moczu z miedniczki nerkowej lub moczowodu ptodu.
W czasie zabiegu istotne jest catkowite oproéznienie naktuwanej przestrzeni plynowej. Pobrany mocz
poddaje si¢ badaniu biochemicznemu. Jego wynik pozwala oceni¢ przyszta funkcje nerek ptodu zgod-
nie z kryteriami wedtug Glicka 1 wsp.*.

Rycina 8. Naktucie prognostyczne pecherza moczowego
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Pierwsza probka moczu diugo znajdujacego si¢ w pecherzu moczowym moze nie dawa¢ wyniku
adekwatnego do rzeczywistego uszkodzenia nerek. W przypadku niekorzystnego wyniku nalezy prze-
prowadzi¢ kontrole. W badaniu z lat 1987-1993 wykazano poprawe czulosci 1 specyficznos$ci badania
moczu dzigki zwigkszeniu liczby pomiarow™.

Ponowne narastanie zastoju w drogach moczowych po odbarczeniu moze posrednio $wiadczy¢
o zachowanej funkcji wydzielniczej nerek.

Amnioinfuzja diagnostyczna i terapeutyczna

W przypadku matowodzia lub bezwodzia wykonuje sie takze amnioinfuzje. Zabieg ten moze mieé
charakter diagnostyczny (podanie ptynu owodniowego w celu poprawy warunkéw badania ultrasono-
graficznego przy podejrzeniu innych nieprawidtowoséci budowy ptodu, potwierdzenie badz wyklucze-
nie odplywania ptynu owodniowego jako przyczyny bezwodzia) lub terapeutyczny (profilaktyka hipo-
plazji ptuc ptodu i zespotu ucisku pepowiny).

Shunt pecherzowo-owodniowy

Jednorazowe odbarczenie pecherza moczowego przy zachowanej funkeji nerek powoduje juz po kilku
dniach ponowne narastanie zastoju. Zapewnieniu diugotrwatego odplywu z drég moczowych do
chwili porodu stuzy zatozenie shuntu pecherzowo-owodniowego. Ma to zapobiec uszkodzeniu funkeji
nerek plodu, jak réwniez, poprzez utrzymanie prawidlowej iloéci ptynu owodniowego, stworzy¢ pra-
widlowe warunki do rozwoju ptuc ptodu (ryc. 9).

Wedtug badat przeprowadzonych przez Nassr i wsp. implantacja shuntéw poprawia przezywalnos¢
noworodkéw®!. Brak jednak duzych randomizowanych badaf dajacych jednoznaczna odpowiedz na
pytanie o wplyw terapii prenatalnej na zachowanie funkeji nerek. Randomizowane badanie PLUTO,
ktore miato ostatecznie wyjasnié, w jakim stopniu implantacja shuntéw oddziatuje na przezycie nowo-
rodkéw oraz funkcje nerek po urodzeniu, nie spetnito poktadanych w nim nadziei*>%. Do badania
tego zakwalifikowano jedynie 31 kobiet. U 16 z nich zalozono shunt pecherzowo-owodniowy, nato-
miast pozostale trafity do grupy kontrolnej. U dwojga dzieci z grupy poddanej leczeniu przez 2 lata
obserwowano dobra wydzielnicza funkcje nerek, jednak ze wzgledu na matly grupe badawcza nie

mozna jednoznacznie potwierdzi¢ skutecznosci terapii in utero®>>.

Rycina 9. Stan po implantacji shuntu pecherzowo-owodniowego
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Sposréd kobiet, ktore nie zgodzily sie na udziat w randomizowanym badaniu PLUTO, 68 zdecydo-
walo si¢ terminowaé ciaze. Z grona pozostatych 45 ciezarnych 10 zdecydowato sie na implantacje
VAS, a 35 na postepowanie zachowawcze. W grupie poddanej VAS obserwowano dwuletnie przezycie
w 2 przypadkach (jedno dziecko miato zachowang prawidtowa funkcje nerek). W grupie bez terapii
2 lata przezyto 23 dzieci, z czego 13 z zachowana funkcja nerek. Wyniki te moga wynikac z faktu, ze
VAS wybieraly pacjentki z wyjéciowo gorszym rokowaniem®.

W innym badaniu na 20 meskich ptodach z LUTO z towarzyszacym matowodziem lub bezwo-
dziem, u ktoérych zaimplantowano wewnatrzmacicznie shunt pecherzowo-owodniowy, przezycie wy-
nosito 91%. Zaobserwowano prawidtowy rozwoj neurologiczny wszystkich dzieci (Sredni okres follow
up to 5,83 roku). 1/3 z nich wymagata w tym czasie dializoterapii lub przeszczepienia nerek®.

W badaniu z 2016 r. stwierdzono 6-miesieczne przezycie po implantacji shuntu na poziomie 75%;
66% dzieci miato prawidtowa funkcje nerek’.

Na podstawie przegladu systematycznego pi$miennictwa (badania prospektywne oraz retrospek-
tywne, bez randomizacji) réwniez zaobserwowano poprawe w zakresie przezycia noworodkdéw
z LUTO, zwlaszcza w grupie o ztym rokowaniu. Nie odnotowano za to poprawy w zakresie funkcji
nerek ptodu, jednak wynik nie byt statystycznie istotny*’. Z kolei wczeéniejsza metaanaliza tych sa-
mych autoréw wykazata poprawe parametréw okotoporodowych po terapii wewnatrzmacicznej zaréw-
no w grupie o dobrym, jak i ztym rokowaniu®.

Wyniki sa obiecujace, jednak nadal brak duzego randomizowanego badania, ktore jednoznacznie
okreslitoby optymalna grupe docelows terapii.

Nowe techniki w terapii uropatii zaporowej
Wstepne doniesienia na temat zastosowania fetoskopii w uropatii zaporowej pojawiaja sie od wielu lat.
Poczatkowo wykonywano fetoskopie w celu diagnostycznym (ryc. 10)”. Z czasem zaczeto zaktadad
shunty pod kontrolg fetoskopowa. Obecnie mozliwa jest fetoskopowa koagulacja przeszkody podpe-
cherzowej”’. Na matej grupie (n = 10) wykazano skuteczno$¢ takiego postepowania w ureterocele -
w 80% przypadkow udato sie uzyskaé prawidtows ilo$¢ ptynu owodniowego do kofica ciazy, a nowo-
rodki nie wymagaly leczenia®.

W badaniu na 30 meskich ptodach ze zdiagnozowang prenatalnie zastawka cewki tylnej udowod-
niono roczne przezycie na poziomie 57% (u 76% badanych zachowana funkcja nerek), a dwuletnie

Rycina 10. Obraz fetoskopowy pecherza moczowego
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- 54% (u 73% zachowana funkcja nerek). Jednoczesnie cystoskopia okazata si¢ bardzo skutecznym
narzedziem diagnostycznym - 91% rozpoznan potwierdzono postnatalnie®’.

PODSUMOWANIE

Wezesna diagnostyka ultrasonograficzna ma kluczowe znaczenie w przypadku uropatii zaporowej,
zardwno ze wzgledu na duza czesto$¢ wystepowania wady, jak 1 stosunkowo proste do wykazania
w rutynowym badaniu ultrasonograficznym objawy, ale przede wszystkim - z uwagi na powazne ro-
kowanie dotyczace przezycia ptodu i noworodka oraz przysztej funkcji nerek.

Wszystkie cigzarne, u ktérych podejrzewano nieprawidtowosci w obrebie uktadu moczowego pto-
du, powinny by¢ konsultowane w o$rodkach referencyjnych majacych doswiadczenie w diagnostyce
tego typu wad. Bardzo istotna jest ocena stopnia tych patologii, wykluczenie wspotistnienia towarzy-
szacych im wad genetycznych i strukturalnych (doktadna ocena ultrasonograficzna, echokardiograficz-
na, oznaczenie kariotypu ptodu) oraz préba ustalenia przyczyny nieprawidtowosci.

Kluczowa jest tu wspotpraca wielospecjalistyczna: ginekologdw, neonatologdw, urologdw i nefrolo-
gdéw majacych doswiadczenie z tego typu patologiami.

Przeciwwskazaniem do leczenia in utero sa objawy wskazujace na trwate uszkodzenie funkcji nerek
(ultrasonograficzne 1 biochemiczne), hipoplazje ptuc ptodu, wspotistnienie innych wad oraz brak
checi rodzicéw do podjecia terapii. Przy braku przeciwwskazan postegpowanie powinno by¢ uzaleznio-
ne od nasilenia objawow.

W przypadku duzego powigkszenia pecherza moczowego, z towarzyszacym matowodziem lub bez-
wodziem, postepowaniem z wyboru jest skierowanie do o$rodka zajmujacego si¢ terapia prenatalna.
W pozostatych sytuacjach zaleca si¢ dynamiczne monitorowanie ultrasonograficzne (co okoto 2 tygo-
dnie) i skierowanie do kliniki terapii ptodu przy nasileniu objawéw. Ponadto kazdy noworodek z usta-
lonym prenatalnie rozpoznaniem badz podejrzeniem wady uktadu moczowego, niezaleznie od stop-
nia jej nasilenia oraz rodzaju postepowania prenatalnego (terapia lub obserwacja), powinien by¢ po
urodzeniu diagnozowany w o$rodku specjalistycznym.

W Klinice Ginekologii, Rozrodczosci 1 Terapii Plodu oraz Diagnostyki i Leczenia Nieptodnosci
Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w Lodzi u wyselekcjonowanych pacjentek (cigzarnych, kto-
rych plody maja duzy zast6j w uktadzie kielichowo-miedniczkowym nerki bez towarzyszacych dodat-
kowych nieprawidtowosci, 1 ktére chca podja¢ probe terapii wewnatrzmacicznej) od lat 80. XX w.
wykonuje si¢ zabiegi odbarczenia wodonercza, jak réwniez implantacji shuntéw do nieprawidtowych
przestrzeni plynowych.

Wielko$¢ zastoju ma kluczowe znaczenie, poniewaz wykazano korelacje miedzy tym parametrem
a rokowaniem. W duzym prospektywnym badaniu przeprowadzonym w latach 2010-2013 pacjentow
podzielono na dwie grupy na podstawie klasyfikacji Towarzystwa Urologii Plodu. Dzieci z 1-2 stop-
niem wodonercza nie wymagaly interwencji chirurgicznej przez 12-60-miesieczny czas obserwacji
pourodzeniowej*2. W grupie z 3-4 stopniem wodonercza odpowiednio u 16% i 30% chorych obser-
wowano progresje zastoju wymagajaca interwencji chirurgicznej®®. W innym badaniu, przeprowadzo-
nym na grupie 45 pacjentéw z wodonerczem obustronnym (27%) i jednostronnym (73%), 35,5%
z nich wymagato interwencji chirurgicznej, u 15,5% zmiany ustapily samoistnie po urodzeniu, nato-
miast u pozostalych utrzymywaly sig, ale nie wymagaly interwencji®.

Oprécz potencjalnego dziatania terapeutycznego odbarczenia zastoju istotne znaczenie ma rdéw-
niez mozliwo$¢ oceny parametréw moczu ptodu.

W badaniu na grupie 15 ptodéw, z ktoérych 10 miato wodonercze jednostronne, poddanych prena-
talnie odbarczeniu wodonercza, wykazano statystycznie istotna korelacje miedzy wystepowaniem ma-
lowodzia, stezeniem sodu i B -mikroglobuliny, tygodniem ukonczenia cigzy i masa urodzeniows
a funkgja pourodzeniowa nerek*.
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Zmiany w nerkach widoczne w ultrasonografii (przestrzenie ptynowe, zmiany/zaniki w korze nerek)
wtérne do zastoju, obserwowane na pdzniejszym etapie ciazy, sa zalezne od czasu powstania, rodzaju
wady 1 dynamiki przebiegu uropatii zaporowej. Badanie moczu ptodu daje mozliwoé¢ oceny progno-
stycznej funkgji nerki. Implantacja shuntu do miedniczki nerkowej ma zapewni¢ lepszy odptyw mo-
czu 1 uchronié¢ nerke przed uszkodzeniem w kolejnych tygodniach ciazy.

WYNIKI WLASNE
W Klinice Ginekologii, Rozrodczo$ci i Terapii Plodu oraz Diagnostyki i Leczenia Nieptodnosci Insty-
tutu Centrum Zdrowia Matki Polki w Lodzi przeprowadzono analizy wynikéw terapii wewnatrzma-
cicznej.

Pierwszym badaniem objeto 98 cigzarnych hospitalizowanych w latach 2006-2012:
e 77 przypadkdw uropatii zaporowej obustronnej (79%)
e 21 przypadkéw wodonercza jednostronnego (21%).

Grupy byly niejednorodne pod wzgledem rokowania (ryc. 11).

W badanej grupie 54% pacjentek urodzito w terminie lub >34 tygodnia ciazy (ryc. 12).

Follow-up wykazal, ze 57% noworodkéw wypisano do domu w stanie ogélnym dobrym, z zacho-
wang diurezg (ryc. 13).

Od stycznia 2010 r. do sierpnia 2016 r. badaniem objeto 72 cigzarne z rozpoznang uropatia zapo-
rowa ptodu, u ktérych wdrozono terapie wewnatrzmaciczna (ryc. 14). Sredni czas ustalenia rozpozna-
nia to 23 t.c.

100% M W terminie
80%
60% 18 M 34-38t.c.
ggz’ u(+) W 28-34tc.
0
m(++
0% - ) W <28tc.
Uropatia Wodonercze (++4)
obustronna jednostronne Brak danych
(n=77) (n=21)
Rycina 11. Udziat procentowy pacjentek o dobrym Rycina 12. Czas porodu

(+++/++) i ztym rokowaniu (+/-) po uwzglednieniu typu
patologii w uktadzie moczowym

M Stan dobry
HZ
gon m>24tc
Wczesne W <24 t.c.
powikfania

M Brak danych

Rycina 13. Sumaryczny odsetek przezy¢ w obu grupach Rycina 14. Czas ustalenia rozpoznania
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U 66% pacjentek stwierdzono prawidtowa badz zwigkszona ilos¢ ptynu owodniowego (ryc. 15).
Przeprowadzono analize zaleznosci migdzy wiekiem cigzowym w momencie rozpoznania a przezy-
walnoscig noworodkow, obserwujac znaczna réznice na korzy$¢ grupy z péznym rozpoznaniem wady

(ryc. 16).

Analizie poddano réwniez efekty terapii oceniane w okresie prenatalnym i postnatalnym, zaréwno
dla catej badanej grupy, jak i z podzialem na pacjentki z wczesnym i pdZnym rozpoznaniem

(ryc. 17-19).

Poréwnano réwniez czas ukoficzenia ciazy,
czas jej trwania od zastosowania terapii, mase
urodzeniowa dzieci i punktacje w skali Apgar
w zaleznoéci od momentu rozpoznania. Uzyska-
no znaczna rozbiezno$¢ na rzecz grupy z poz
nym ujawnieniem/rozpoznaniem wady (tab. 6).
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80%
60%
40%
20%
0% T T

Rozpoznanie Rozpoznanie W catej
<24 hbd >24 hbd badanej
grupie
m Poronienie/zgon M Zyje

Rycina 16. Wiek cigzowy w momencie rozpoznania
a przezywalnosé

45
40
85
30
25
20
15 4
10 4

5 .

0 -

UKM L
m Przed terapia

UKM P
m Po terapii

Pecherz AFI
m Po porodzie

Rycina 18. Wielkos¢ zastoju przed terapig, po niej i po
porodzie u pacjentek z rozpoznaniem po 24 t.c.

M Brak

26% Zmiejszona
m Prawidtowa

W Zwiekszona

Rycina 15. llo$¢ ptynu owodniowego
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Rycina 17. Wielkos¢ zastoju przed terapig, po niej i po
porodzie w catej badanej grupie
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Rycina 19. Wielkos$¢ zastoju przed terapia, po niej i po
porodzie u pacjentek z rozpoznaniem przed 24 t.c.



96

Justyna Wojtera, Anna Piaseczna-Piotrowska, Marek Pietryga, Krzysztof Szaflik

Tabela 6. Czas ukonczenia ciazy, czas trwania cigzy od terapii, masa urodzeniowa dzieci
i punktacja w skali Apgar w zaleznosci od czasu rozpoznania

Srednia Rozpoznanie <24 hbd Rozpoznanie 224 hbd
Czas ukonczenia cigzy (tyg.) | 30,8 26 36
Czas trwania cigzy 5,23 4,85 5,7
od rozpoczecia terapii (tyg.)
Masa urodzeniowa (g) 2635 2221 2926
Apgar 7 6 8

Wstepne wyniki potwierdzaja wigksza skuteczno$¢ terapii in utero w grupie, w ktorej wade ujawnio-

no pézniej. Poréwnujac uzyskane dane z danymi z pi$miennictwa, mozna stwierdzié, ze leczenie we-

wnatrzmaciczne poprawia stan pourodzeniowy noworodkéw, co daje wigksze mozliwosci dalszego

leczenia postnatalnego. Tak dobre rezultaty uzyskano dzigki wypracowanemu standardowi opieki

postnatalnej oraz do§wiadczeniu 1 wspdtpracy wielospecjalistycznej zespotéw perinatologdw, neonato-
logdéw, chirurgdw i nefrologdw.

Ze wzgledu na brak badan randomizowanych w terapii prenatalnej uropatii zaporowej kluczowe

moga sie okaza¢ decyzje rodzicéw 1 ich zgoda na leczenie w tonie matki.
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Plastyka balonowa cewkKi
moczowej u ptodu

MARZENA DEBSKA, ADAM KOLESNIK

WPROWADZENIE

Podpecherzowa przeszkoda w odptywie moczu (LUTO - lower urinary tract obstruction) to grupa
wad wrodzonych rozpoznawana u 2-3 na 10 000 noworodkéw. Do najczestszych przyczyn LUTO
naleza zastawki cewki moczowej (PUVs - posteriori urethral valves, ok. 60% przypadkow) i atrezja
cewki moczowej (UA - urethral atresia). LUTO moze stanowi¢ element réznych zespotéw chorobo-
wych, takich jak megacystis-megaureter syndrome, zesp6t suszonej sliwki (prune-belly syndrome) oraz
trisomie 18, 13 i 21. Smiertelnos¢ ptodéw z LUTO jest bardzo wysoka i zalezy od stopnia nasilenia
blokady wyptywu moczu. W przypadkach catkowitej niedroznosci cewki moczowej dochodzi do nie-
odwracalnego, postepujacego uszkodzenia nerek, ktdre skutkuje ich catkowita niewydolnoscia. Z dru-
giej strony, bezwodzie rozwijajace sie od ok. 16 tygodnia ciazy i trwajace do porodu powoduje kom-
presje ciata ptodu oraz hipoplazje ptuc. Plody z najcigzszymi postaciami LUTO umieraja wkroétce po
narodzinach z powodu niewydolnoséci oddechowej. U ptodéw, u ktérych zastawki czesciowo prze-
puszczaja mocz, objeto$¢ pltynu owodniowego moze by¢ poczatkowo prawidtowa lub tylko nieco
zmniejszona, jednak podwyzszone ci$nienie w drogach moczowych moze stopniowo uszkadzaé nerki,
powodujac spadek objetosci ptynu owodniowego w III trymestrze ciazy i niewydolno$¢ nerek po
urodzeniu.

TERAPIA UROPATII ZAPOROWYCH

Leczenie uropatii zaporowych, a wérdd nich najcigzszej postaci - podpecherzowej przeszkody w od-
plywie moczu - jest problemem bardzo ztozonym i ciggle trwaja dyskusje nad optymalnym schema-
tem kwalifikacji do leczenia i samg metoda terapeutyczna. Interwencje prenatalne w LUTO podejmo-
wane sa juz od lat 80., kiedy to opisano pierwszy przypadek leczenia obustronnego wodonercza
u plodu za pomocy ureterostomii. Od tamtego czasu rozwinely sie rézne techniki postepowania,
a wyniki leczenia uropatii ulegly poprawie, jednak ciagle s3 one niezadowalajace.

Zaktadanie cewnikow pecherzowo-owodniowych

Obecnie najbardziej powszechna metoda terapeutyczng w LUTO jest zaktadanie cewnikow (shuntdw)
pecherzowo-owodniowych, ktére umozliwiaja odptyw moczu z pecherza z ominigciem cewki moczo-
wej. Metoda ta jest daleka od ideatu ze wzgledu na trudnosci techniczne zwiazane z prawidtowym
wprowadzeniem i przemieszczaniem si¢ shuntow, konieczno$cig powtarzania zabiegu czy powstawa-
niem jatrogennego moczobrzusza. Jednak podstawowa wada tej techniki jest brak wgladu w cewke
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moczowy, niemozno$¢ uzyskania prawidtowej mikeji u ptodu, a w konsekwencji fizjologicznego wy-
petniania i obkurczania si¢ pecherza moczowego. Pecherz moczowy obkurcza si¢ na umieszczonym
w nim shuncie, co doprowadza do jego uszkodzenia i pdzniejszej spastycznosci.

Fetoskopowa ablacja zastawek cewki moczowej

Duze nadzieje poklada si¢ obecnie w terapii przyczynowej, majacej na celu umozliwienie samoistnego
oddawania moczu w okresie prenatalnym. Do takich metod naleza fetoskopowa laserowa ablacja za-
stawek cewki moczowej oraz plastyka balonowa cewki moczowej pod kontrolg ultrasonograficzna. Sa
to zabiegi znacznie trudniejsze technicznie niz zatozenie shuntu do pecherza moczowego, ale maja
ogromna zalete: s3 jednocze$nie metodami diagnostycznymi i terapeutycznymi.

Laserowa ablacja zastawek cewki moczowej, wykonywana na $wiecie od 1995 r., wydaje si¢ zabie-
giem bardzo skutecznym, ale i obarczonym istotnym ryzykiem powiktan. Gtéwnym problemem jest
uwidocznienie miejsca, w ktorym znajduja sie zastawki cewki moczowej 1 wprowadzenie tam wiékna
laserowego, poniewaz cewka zagina sie pod ostrym katem ku gdrze. Stwarza to ryzyko uszkodzenia
termicznego sasiadujacych tkanek i wytworzenia przetoki skérnej lub jelitowej podczas uzycia lasera.

PLASTYKA BALONOWA CEWKI MOCZOWE)
Dalsza czgé¢ rozdziatu zostanie poswiecona wylacznie omdwieniu plastyki balonowej cewki moczo-
wej. Chociaz jest to nowa procedura, wymagajaca z pewnoscia dalszych badan i udoskonalenia pod
wzgledem technicznym, wydaje sig, ze moze ona stanowi¢ warto$ciowa opcje terapeutyczng u plodow
z LUTO. Procedura ta zostala przedstawiona przez nasz zesp6t po raz pierwszy w 2017 r. Polega ona
na poszerzeniu cewki moczowej cewnikiem balonowym, takim jak stosowany w kardiologii podczas
koronarografii, a w naszym o$rodku wykorzystywany do prenatalnych interwencji na sercach ptodéw.
Zabieg przeprowadza si¢ pod kontrolg ultrasonograficzna, co umozliwia bardzo dobra wizualizacje
cewki moczowej 1 cewnika balonowego przy minimalnej inwazyjnosci.
Objawy ultrasonograficzne LUTO:
* powigkszenie pecherza moczowego (miedzy 11 a 14 tygodniem ciazy wysoko$¢ pecherza moczo-
wego >15 mm)
e objaw dziurki od klucza (typowy dla obecnosci PUVs), odpowiadajacy poszerzonej cewce tylnej
(ryc. 1)
e pogrubienie Scian pecherza moczowego
* poszerzenie moczowodéw
e poszerzenie ukladu kielichowo-miedniczkowego nerek (wodonercze to wymiar przednio-tylny
miedniczki nerkowej >15 mm wg Grignona)
e matowodzie (DVP <2 c¢cm, AFI <5 cm)
e dysplazja zaporowa nerek.

KWALIFIKACJA DO ZABIEGU

Interwencje prenatalne wykonuje si¢ w do$¢ wa-
skiej, wyselekcjonowanej grupie ptodéw z LUTO.
Do leczenia kwalifikujemy ptody plci meskiej,
u ktoérych na podstawie badan stwierdzamy, ze
wada jest najprawdopodobniej izolowana, obraz
ultrasonograficzny sugeruje obecnos$¢ zastawek
cewki tylnej, a funkcja nerek jest przynajmniej

cze$ciowo zachowana. Zgodnie z piSmiennic-
twem nie proponuje si¢ terapii u ptodéw obcig-  Rycina 1. Powigkszony pecherz moczowy u ptodu
w 16 tygodniu cigzy z widocznym objawem dziurki od

zonych dodatkowymi wadami, z nieprawidto- Mo
ucz
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wym kariotypem czy nieodwracalnym uszkodzeniem nerek, gdyz nie osiagng one wymiernych korzysci
z interwencji prenatalnej. U ptodéw plci zenskiej uropatia zwykle ma charakter ztozony, co réwniez
wyklucza je z interwencji prenatalnych. Niestety, brak metody, ktora okre$lataby w spos6b jednoznacz-
ny i pewny, ktore ptody osiagna najwigkszy zysk z terapii prenatalnej. Podejmuje si¢ proby stworzenia
systemu kwalifikacji do terapii prenatalnej. Nalezy do nich zaproponowana przez Ruano czterostop-
niowa skala, w ktorej do interwencji nie kwalifikuja si¢ ptody z grupy zmian tagodnych i bardzo
cigzkich. Plody z cechami nieodwracalnego uszkodzenia nerek (dysplazja zaporowa oraz nieprawidto-
we wyniki badania moczu) nie powinny by¢ kwalifikowane do leczenia.

Nie ulega natomiast watpliwosci, ze zabieg powinno si¢ wykonac jak najwcze$niej po rozpozna-
niu, w mozliwie wczesnym okresie ciazy, aby skroci¢ czas zastoju moczu i tym samym zminimalizo-
wac uszkodzenie nerek. Funkcja nerek jest oceniana posrednio na podstawie ich obrazu ultrasono-
graficznego, objetoéci ptynu owodniowego, czasu trwania obstrukeji oraz badania moczu ptodu
pobranego metoda punkgji.

POSTEPOWANIE PRZEDZABIEGOWE

Badania zalecane przed zabiegiem:

* badanie genetyczne

* szczegOlowa ocena anatomii w badaniu ultrasonograficznym z ocena wielko$ci pecherza moczowe-
g0, szerokoéci moczowoddéw, miedniczek nerkowych i dtugoéci nerek oraz objetosci ptynu owo-
dniowego

* badanie echokardiograficzne

* po 18 tygodniu ciazy ocena funkcji nerek za pomoca badania §wiezej prébki moczu ptodu pobra-
nej z pecherza moczowego (pierwsza, zalegajaca porcja moczu nie nadaje si¢ do badan).

Przygotowanie cigzarnej do zabiegu:

* rzetelne przedstawienie rokowania oraz zakresu i spodziewanych efektéw terapii prenatalnej w trak-
cie ciazy, jak rowniez loséw dziecka po porodzie

* opcjonalnie konsultacja urologa dziecigcego i/lub nefrologa

* uzyskanie $wiadomej zgody na zabieg

* przygotowanie pacjentki jak do krotkiego zabiegu (morfologia, grupa krwi, CRP, profilaktyczna
antybiotykoterapia)

* znieczulenie miejscowe i plytka analgosedacja (fentanyl i midazolam).

TECHNIKA ZABIEGU

Ponizej przedstawiamy technike zabiegu, stosowana w naszym o$rodku:

* znieczulenie ptodu (fentanyl domigsniowo do migénia posladkowego lub migéni uda w dawce
30 ug/kg szacowanej masy ptodu, po 18 tyg. ciazy atrakurium w dawce 0,2 mg/kg)

* znieczulenie miejsca wklucia igly punkcyjnej lignokaing

* wklucie przez powloki brzuszne cigzarnej igly 18 G do pecherza moczowego ptodu w okolice
dziurki od klucza

* usuniecie z igly mandrynu, wprowadzenie przez igle cewnika balonowego i umiejscowienie go
w cewce moczowej (ryc. 2)

* przeprowadzenie cewnika z balonem przez cala dtugoé¢ cewki moczowej, az do jamy owodni, de-
likatne manualne napompowanie cewnika w miejscu zastawek cewki moczowej (ryc. 3)

* do zabiegu wykorzystujemy cewniki Maverick 2 ($rednica prowadnika wynosi 0,014°, a balonu
2 mm).
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Rycina 2. Igta punkcyjna widoczna w pecherzu moczo- Rycina 3. Cewnik balonowy wyprowadzony przez cewke
wym, cewnik balonowy w ujSciu cewki moczowej moczowa do jamy owodni

POSTEPOWANIE PO ZABIEGU

Zalecane postgpowanie po zabiegu obejmuje:

kontynuacje antybiotykoterapii do 7 dni po zabiegu

hospitalizacje do 48 godzin po zabiegu

w pierwszej dobie po zabiegu kontrole USG w celu oceny ksztaltu 1 wielko$ci pecherza moczowego
plodu 1 objetosci ptynu owodniowego

badania kontrolne USG co 2 tygodnie

po 24 tygodniu ciazy podanie kursu steroidéw

pordd sitami natury w o$rodku referencyjnym

konsultacje urologa dzieciecego i nefrologa po porodzie.
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