Vyvoj urogenitalniho systému a VVV mocoveho
systemu
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Vyvoj urogenitalniho systému - Pronefros
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Mesonephros

2= Uninduced 36-40 mesonefrickych kanalk(
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Metanephros (vyvoj od 5. tydne
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Apparent “ascent and rotation” of the kidneys in embryological development
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VVV moc. systemu

1-4/1000 téhotenstvi .... 15-20% vsech VVV
Nékolik pojmd....

e 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 ve tkani

* Fistula - patologické trubicovité propojeni dvou organu
* Atrezie - vrozena nepruchodnost dutého organu



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),
» Castéjsi je tzv. zkrizena ektopie
* Malrotace
Cévni anomalie
e stendza a. renalis
» akcesorni arterie z a. iliaca a aorty
* akcesorni vény

ren renculisatus

¢ O

ren arcuatus
podkovovitd ledvina ren duplex
horseshoe kidey

ren sigmoideus

ren fungiformis

Right pelvic
kidney

W/
Crossed ectopia of the right kiiney



VVV panvicky a mocovodu

* Pelvis duplex
» Ureter fissus
* Ureter duplex

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

 Megaloureter

e Retrokavalni prubéh ureteru
(komprese)




Anomalie tvaru a velikosti, polohy ledviny nebo
panvicky a mocovodu

zpusobuji néjaké

ektopie .
komplikace?

malrotace

* méstnani moce — hydronefroza
 vezikouretralni reflux
e druhotné zaneéety

hilus ledviny — ventralné ° ...
(embryonalni pozice)



VVV nebo ziskang ?7?

* Ektopie ledviny x ren migrans

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

* Hydronefréza
* Vrozena
e Ziskana (pf. urolitiaza)

MILD MODERATE SEVERE



Nadpocetneé ledviny — VVV ?7?
Ren duplex

* unilateralné nebo bilateralné
* zdvojeni postihuje i panvicku (pelvis duplex) a ¢astecné 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, pravdeépodobnost prenosu na potomky
50% pravdépodobnost pfenosu na potomky; - 25 % déti zdravych rodicu ,nositelt”;

* etiol.: mutace na 4. a 16. chromosomu — nedostateéna ’ %OI': mtgtace na|6&ch{_oTo§c;[nu, de]tekt tvorby
tvorba polycystinu 1 a 2 (membranovy protein potrebny lbrocystinu (,,pg yauctin , veisina netronu nent
) A y o o napojena na sbéraci kanalky)
pro diferenciaci bunék ledvinnych tubult)

o, _ _ v _ * klinicka manifestace: bolesti v brise, hematurie,
* klinicka manifestace: bilat. zvétSené ledviny (1-2,5 kg), hypertenze, infekce, chronické selhdvani ledvin +
makroskopické cysty (bolesti v brise, bedrech, onemocnéni jater

hematurie, hypertenze, infekce, chronické selhavani
ledvin), cysty i v jinych organech (jatra, pankreas,
slezina), aneurysmata

e prenatdlni dg. v 9. tydnu — RA, DNA markery

Cysty 1 —=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, umira do 24-48 hodin v dusledku plicni hypoplazie.

e unilaterdlni (1 : 1500, 3>9)

* +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

v rodindch postiZzenych plodi 15x vyssi vyskyt unilaterdlni ageneze ledviny nezZ v ostatni populaci
— geneticka dispozice



Syndrom Potter — oligohydramnion: utlak plodu - kongenitalni
deformity

Facies Potter
- infraorbitalni rasy
- Siroky plochy

o
Bilateral renal agenesis or

bilateral multicystic Potter facies:

- dysplastic kidneys Low-set ears
koren nosu Beaked nose
‘ Prominent epicanthic
f A folds and downward

Plicni hypOpIaZie Reduced fetal urine slant to eyes

excretion
Deformity koncetin S | ? Pulmonary hypoplasia
causing respiratory
‘ ’ Ry failure

Oligohydramnios causing
fetal compression

Limb deformities

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


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

Facies Potter




Screening VVV

T« Prenatdlni
) [2D] G47 { 7048
* Sono — trojfazovy screening (morfologie,
mnozstvi plodové vody...)
 Kombinovany screening

* Biochemicky screening -10. - 11. tg (PAPP-A
—a beta hCG)

« SONO-12.tg

* Biochemicky screening (triple test - hCG, AFP, E3) —
16.tg (10% falesné pozitivni)

FAZ } EED } P100

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



Zakladni vysetrovaci metody v urologii

Anamnéza
Fyzikalni
vysetreni
Vysetreni krve
(urea,
kreatinin, kys.
mocova,
proteiny...)
Vysetreni modi

CT, MR

SONO

Abdomen

Zobrazovaci metody

#266 112.0cmMl| 0.9

VA4-T |

GENTI
[20] G4

dynamicka scinti -
radionuklidové vysetreni

hakonec

LEVA LEDVINA :
Funkoce = 2322 mlf=s = 56 =
Cas maxima =4 min.

T1/2[nativ] = 4 min.

Max. tranzit. £as = 220 sec.

Folocas clearance = 20 min.

GLOBALNI FU(I;]RP;?E = 595 mlfs = 5.69 ml/s/1.73m"2

PRAVA LEDVINA :

Funkce = 263 mlfs = 44 =2
Cas maxima =7 min.

T1{2[nativ] = 12 min.  T1{2[diuret] = 2 min.
Max. tranzit. £as = 450 sec.

Perfuze Funkce Exkrece Casna Exkrece pozdni
' “ rF 9
0.-40. s=c. B0.- 240, s=c. .9, min. 29.- 30, min
Nefrogramy Tranzitni funkce
Diuret
— cela ledvina
....... parenchym
-~ | <- Blood pool
o @ 10 16 20 Z§ &0 o 82 163 245 327 408 430
[min]-—-= [sec]—=

Zatézova vysetreni




V'yvoj mocoveho mechyre a urethry

Cloaca
I SUR I
Primary UG Sinus Anorectum
Cloacal Membrane
. p vis Vesi thral Definiti
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
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Vyvoj mocového méchyre a urethry (%)

Uterus

Bladder Bladder i

Uterovaginal

scanal —Vagina

Urethra

Vaginal

plc?tea ' Urethra
" __Rectum

T
/ Phallic portion ™ Rectum &Y Genital '
‘.A'Gen?tzr}t't?:rl‘) I Bt Amﬂl tubercle Perineum Anal canal
ercle cana

Fig. 2. — Opening of urogenital membrane. Fig. 3. — The definitive vestibule.




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 urethry a penisu

Urethral
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Urethral plate
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Urethral d
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Anus



Anomalie mocoveho mechyre a urethry

Clinical correlation: fistulas & atresias

* Rectoperineal fistula = Colovaginal (rectovaginal) fistula ¢
= Colorectoanal atresia (imperforate anus) = Colovesical (urorectal) fistula &

Peritoneal cavity

Unrinary Uterus
bladder
e /
Symphysis Rectum
ymphy // Symphysns\
/ Rectovaginal
/ Urethra — / fistula
Urethra I 54 {
™ 1 ——
Vagina b
Scrotum Rectoperineal Bhakiivn Anal pit
fistula

Unrinary
bladder Uterus
Symphysis +—— /
7 Rectum
Urethra /

Vagina s Anal membrane

Anal pit

N

Urorectal
fistula

Anal pit

Scrotum



ho mechyre a urethry

/

ie mocove

3

Anom

 urachus (lig. umb. medianum)

Porucha obliterace ductus allantoideus

VVV

sinus

Patent urachus




Anomalie mocového méechyre a urethry

* exstrophy-epispadia complex

belly
umbilical cord stump

. exposed bladder

_leftlabia

¥ left halm

anus

osed_ urethra

vaginal orifice

O

- neni vytvorena predni sténa bfisni ani sténa mocCového méchyre, 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)




* Hypospadie

Normal urethral opening

’_ Coronal hypospadias

Penile shaft hypospadias

! Perineal hypospadias

LS

Copyright the Lucina Foundation, all rights reserved

Glanular hypospadias

Anoma
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penile
Penoscrotal
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~Anterior
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e Stendzy a chlopné urethry

* Fimdza (zuZeni predkozky)

ie uretry a zevniho genita

u

2.1 Vyvoj vybranych vrozenych vad u Zivé narozenych déti - absolutné

2015 Kéd
2011 | 2012 | 2013 | 2014 oMo chisped | iy pn:':,lfv i Druh vrozené vady dvg\;/
3 1 2 1 4 2 2 - Anencefalie, kraniorachischisis Q00.0-1

1 1 5 3 2 1 1 Encephalocele Qo1
17 1 9 8 9 2 yi - Microcephalia Qo2
18 25 24 10 16 6 10 - Vrozeny hydrocefalus Qo3
1 1" 24 9 1 5 6 Spina bifida - roz8tép patefe Qo5
9 7 1 1 - - Anoftalmus,mikroftalmus  Q11.0-2

5 6 7 6 1 - Microtia  Q17.2
36 37 28 36 37 23 14 Transpozice velkych cév Q20.3, 5
36 35 19 34 25 12 13 - Fallotova tetralogie = Q21.3
8 13 9 10 5 2 3 - | Syndrom hypoplastického levého srdce  Q23.4
61 43 42 60 56 37 19 Koarktace aorty  Q25.1
12 13 1" 12 1 6 5 - Anomalni napojeni plicnich il Q26.2—4
79 89 84 78 76 24 52 - Rozstép patra Q35
56 54 41 50 38 24 14 Rozstép rtu Q36
66 44 53 51 51 29 22 Rozstép rtu a patra Q37
48 44 49 32 33 20 13 - Vrozené vady jicnu Q39
45 26 36 40 36 17 19 - | Vroz. chyb., atrézie a stendza ten. stieva Q41
39 48 72 59 36 12 24 - | Anorekt. atrézie, vroz. chybéni a stendza Q42.0-3
4 3 1 3 2 1 1 - Atrézie ZluCovych cest  Q44.2
3751 38| 351 341 346| 346 X Hypospadie Q54
69 56 53 63 64 39 25 - Ageneze ledvin Q60.0-2
62 76 89 67 69 37 32 - Cysticka nemoc ledvin Q61
196| 202 185 182 162 78 84 - Polydaktylie Q69
49 43 34 40 31 17 14 Redukeni defekty koncetin ~ Q71-3
12 6 6 4 6 3 3 Osteochondrodysplazie Q77
24 25 " 19 20 12 8 - Vrozena braniéni kyla  Q79.0




Kombinované vady moc. systému a jinych — pr. Alportdv syndrom (progresivni

hereditarni nefritida)

1:5 000, familiarni vyskyt,
morfologické a funkéni zmeény
filtracni membrany

 Etiol.: porucha tvorby kolagenu IV
— tenka bazalni membrana
glomerulu; patologicky gen na X-
chromozomu, (dédi¢nosti jako u
hemofilie - byvaji postizeni jedinci
muzského pohlavi).

* Klin: hematurie, proteinurie - nefroticky
syndrom, renalni selhani mezi 15. a 30.
rokem veku a priznaky ze strany

smKsI)ového ustroji (porucha sluchu a
zraku).

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

https://www.researchgate.net/publication/233724248_Alport_Syndrome-
Insights_from_basic_and_clinical_research/figures?lo=1
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Histologicky atlas 0F WEDICINE

Doporuceny studjjni materidl

Guide to General Histology
and Microscopic Anatomy

Petr Varihara, Miroslava Sedlackova,

Irena Lauschovd, Svatopluk Cech, Ales Hampl

Dékuji Vam za pozornost.

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

Vyvoj mocového systému (animace)

https://www.youtube.com/watch?v=b8Pu6S3
VUII

Elektron-mikroskopicky atlas tkani a organu



http://www.med.muni.cz/histology/
https://www.youtube.com/watch?v=b8Pu6S3VUlI

