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STRESZCZENIE

WSTEP: Jednostronna agenezja nerki moze wystgpowaé jako wada izolowana lub wspotistnie¢ z innymi anomaliami
rozwojowymi uktadu moczowego. Najczesciej rozpoznawany jest odptyw pecherzowo-moczowodowy i wodonercze,
rzadziej moczowdd olbrzymi, zdwojenie moczowodu, ureterocele, ektopia nerki i spodziectwo.

OPIS PRZYPADKU: W pracy opisano przypadek chtopca, u ktérego w wieku 2,5 roku rozpoznano ztozong wade ukia-
du moczowego — agenezje nerki lewej i ektopie nerki prawej z wodonerczem i moczowodem olbrzymim. Badanie
USG wykonano z powodu bolow brzucha. Wezesniej chtopiec nie demonstrowat zadnych objawow klinicznych, ktore
moglyby wskazywac na istnienie wady uktadu moczowego. Na podstawie badania izotopowego, urografii i cystoure-
trografii mikcyjnej rozpoznano zwezenie przypecherzowe moczowodu. W wieku 3 lat wykonano operacj¢ przeszcze-
pienia moczowodu metodg Cohena. Pomimo usunigcia przeszkody w odplywie moczu, utrzymywalo si¢ znacznego
stopnia wodonercze ze zwezeniem warstwy migzszowej nerki. W wieku 11,5 roku u chlopca rozpoznano nadcisnienie
tetnicze, w wieku 14,5 roku stwierdzono niewielki wzrost stezenia kreatyniny w surowicy i izostenuri¢. W ciagu 12 lat
obserwacji badania ogdlne i posiewy moczu byly prawidlowe.

WNI0SKI: Dziecko z jednostronng agenezja nerki i uropatig zaporowg w drugiej nerce wymaga regularnej kontroli
w poradni nefrologicznej, monitorowania cisnienia tetniczego krwi i czynnosci nerki. Obecnos¢ anomalii rozwojowej
w jedynej nerce moze prowadzi¢ do rozwoju przewlektej choroby nerek i schytkowej niewydolnos$ci nerek.

SLOWA KLUCZOWE
przewlekta choroba nerek, agenezja nerki, wodonercze, ektopia nerki, moczowdd olbrzymi

ABSTRACT

INTRODUCTION: Unilateral renal agenesis can occur as an isolated abnormality or can coexist with other anomalies of
the urinary tract. Vesicoureteral reflux and hydronephrosis are the most common pathologies of the urinary tract. The
less common pathologies are: megaureter, double kidney, ureterocele, ectopic kidney and hypospadiasis.
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CASE REPORT: We report a boy with a complex abnormality of the urinary tract: left renal agenesis and right ectopic
kidney with megaureter and hydronephrosis, diagnosed at the age of 2.5 years. A routine ultrasonography of the
abdomen was done because of the abdominal pain. There were no clinical symptoms associated with the urinary tract
before this diagnosis. Based on dynamic scyntigraphy, urography and voiding cystourethrography a ureterovesical
junction obstruction was found. At the age of 3 years, the transplantation of the ureter modo Cohen was performed.
Despite the operation, hydronephrosis still persisted and the cortex of kidney was continuously getting narrower.
At the age of 11.5 years arterial hypertension was diagnosed. At the age of 14.5 years, slightly elevated creatinine and
isosthenuria were observed. During those twelve years of follow-up, urinalysis and culture of urine were normal.

CONCLUSIONS: A child with unilateral renal agenesis and obstructive uropathy in the second kidney requires regular
follow up with control visits and appropriate tests in outpatient nephrology clinic. Blood pressure monitoring and
assesment of kidney function should be monitored. Urinary tract abnormalities in solitary kidney can progress to

chronic renal disease and end-stage renal disease.
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WSTEP

Jednostronna agenezja nerki rozpoznawana jest z czg-
stoscig 1:500-1:2000 urodzen, czes$ciej wystepuje
u chtopcow, zwykle dotyczy nerki lewej [1,2]. Wada
powstaje we wczesnym okresie embriogenezy. Jest
wynikiem braku indukcji paczka moczowodowego do
mezodermy nerki ostatecznej, co powoduje brak za-
wiazka nerki [1]. Agenezja nerki zwykle rozpoznawa-
na jest przypadkowo, moze wystepowaé rodzinnie
i by¢ uwarunkowana genetycznie [3,4,5]. Rozpoznano
ponad 20 mutacji u pacjentow z wrodzonym brakiem
jednej lub obu nerek [1]. Opisano kilkanascie zespo-
16w uwarunkowanych genetycznie, w ktorych wyste-
puje agenezja nerki, m.in. zespdt Frasera, Townsa-
-Brocksa, Kallmana, Cornelli de Lange [1,6]. Agene-
zji nerki czgsto towarzysza anomalie rozwojowe ukta-
du moczowego oraz innych narzadoéw [1,2,7,8].
Ektopia prosta nerki, rozpoznawana jest z czestoscia
1:3000 urodzen [9], ektopia skrzyzowana z czesto-
Scig 1:7500-1: 14000 [10]. Wada stanowi nastep-
stwo zaburzonej migracji nerki z okolicy krzyzowe;j
do okolicy ledzwiowej. Powstaje miedzy 6. a 9. tygo-
dniem embriogenezy [11,12]. W czesci przypadkow
jest uwarunkowana genetycznie. Wykryto kilka muta-
cji, ktére moga by¢ przyczyng zarowno ektopii, jak
i agenezji nerki. Opisano kilka zespolow uwarunko-
wanych genetycznie, w ktérych wystepuje ektopia
nerki m.in. zespét Townsa-Brocksa, VACTERL,
CHARGE [1,6]. Wadzie moga towarzyszy¢ anomalie
rozwojowe uktadu moczowego i rozrodczego [10].

OPIS PRZYPADKU

2,5-letni chlopiec, dotychczas zdrowy, zostal przyjety
do szpitala z powodu utrzymujacych si¢ od kilku dni

boléow brzucha. W wykonanym badaniu USG jamy
brzusznej stwierdzono: agenezj¢ nerki lewej, nerka
prawa potozona nisko za pecherzem moczowym,
wielko$¢ nerki w osi diugiej 70 mm, miedniczka po-
szerzona w wymiarze przednio-tylnym (ap) do 20 mm
i moczowod poszerzony przypecherzowo do 10 mm.
Cystouretrografia mikcyjna byta prawidtowa. W scyn-
tygrafii dynamicznej z uzyciem etylenodicysteiny
znakowanej technetem 99 (*™Tc-EC) stwierdzono
brak gromadzenia znacznika w rzucie nerki lewej,
ektopi¢ nerki prawej z poszerzeniem uktadu kielicho-
wo-miedniczkowego i moczowodu. Funkcja wydziel-
nicza nerki byla prawidtowa, wydalanie znacznika
zwolnione, ale zachowane. Urografia wykazata dobre
wydzielanie kontrastu przez ektopowa nerke prawa,
znacznego stopnia poszerzenie uktadu kielichowo-
-miedniczkowego i moczowodu na catym przebiegu,
z zaleganiem kontrastu w poszerzonym ukladzie
i moczowodzie po 5 godzinach od poczatku badania.
Kreatynina w surowicy wynosita 0,5 mg/dl, badanie
ogblne i posiew moczu byly prawidlowe. W wieku
3lat u dziecka wykonano zabieg przeszczepienia
moczowodu prawego metodg Cohena. W kontrolnych
badaniach USG utrzymywalo si¢ znacznego stopnia
poszerzenie uktadu kielichowo-miedniczkowego i mo-
czowodu nerki ektopowej. Wykonana kilka miesiecy
po zabiegu operacyjnym cystouretrografia mikcyjna
byta prawidlowa. W wieku 11,5 roku stwierdzono
podwyzszone cisnienie tgtnicze do 123/81 mmHg.
Calodobowy pomiar ci$nienia (ABPM) wykazat:
W ciggu catej doby ci$nienie skurczowe na wysokos$ci
95 centyla (c), rozkurczowe 75-90 c, $rednie ci$nienie
MAP na poziomie 90-95 c, podwyzszone tadunki
ci$nienia skurczowego i rozkurczowego. W badaniach
laboratoryjnych stwierdzono: st¢zenie kreatyniny
w surowicy 0,6 mg/dl, klirens kreatyniny kalkulowany
z wzoru Schwartza (GFR) 103 ml/min/1,73 m?, mi-
kroalbuminuria nieobecna, badanie ogo6lne moczu
prawidlowe, ciezar wlasciwy moczu 1020. W badaniu
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USG: nerka prawa potozna nisko, za pecherzem mo-
czowym, wymiar nerki w osi dtugiej 146 mm, kielichy
poszerzone do 31-41 mm, miedniczka w wymiarze ap
do 35 mm, warstwa migzszowa nerki odcinkowo zwe-
zona do 4—6 mm, moczowod na catej dtugosci posze-
rzony do 10-12 mm, pgcherz moczowy o zarysach
gladkich. W scyntygrafii " Tc-EC jedyna nerka ekto-
powa byta powickszona, jej obrys do$¢ réwny, war-
stwa migzszowa zwezona, uklad kielichowo-mied-
niczkowy poszerzony, gromadzenie znacznika przez
nerke do$¢ sprawne, wydalanie zwolnione, ale zacho-
wane. W urografii tomografii komputerowej (uro-TK):
nerka prawa polozona posrodkowo w podbrzuszu,
wielko$¢ nerki w osi dtugiej 145 mm, kielichy w nerce
poszerzone do okoto 40 mm, miedniczka w wymiarze
ap do okoto 30 mm, warstwa migzszowa nerki zwegzo-
na, moczowdd poszerzony do okoto 18-20 mm. Odej-
Scie tetnicy nerkowej widoczne w okolicy rozwidlenia
tetnicy biodrowej prawej, a zyly nerkowej w okolicy
podziatu zyty gtownej dolnej (ryc. 1).

Ryc. 1. Urografia tomografii komputerowej, rekonstrukcja objetosciowa:
nerka prawa potozona posrodkowo z widoczng zytq i tetnica nerkowa.
Fig. 1. Computed tomography urography, volume reconstruction: right
kidney in the midline with renal vein and artery.

Odplyw moczu z nerki zwolniony, ale zachowany.
Chlopiec byt konsultowany przez urologéow. Z powo-
du zachowanego odptywu moczu z nerki w badaniu
izotopowym i uro-TK zostal zakwalifikowany do le-
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czenia zachowawczego. Zalecono leczenie niefarma-
kologiczne nadci$nienia te¢tniczego. Na skutek braku
normalizacji ci$nienia po 6 miesigcach wdrozono
leczenie amlodyping. W wieku 14,5 roku rozwdj fi-
zyczny chlopca jest prawidtowy: masa ciala wynosi
61 kg (50-75 c), wzrost 176 cm (75-90 c¢), cisnienie
tetnicze kontrolowane jednym lekiem w normie.
W badaniach laboratoryjnych; kreatynina w surowicy
wynosi 0,8 mg/dl, GFR 90 ml/min/1,73 m? cystatyna
w surowicy 0,65 mg/dl (norma 0,56-0,95 mg/dl),
witamina D3 13,0 ng/ml (norma 20-50 ng/ml), ciezar
wlasciwy moczu 1005, morfologia, jonogram, gazo-
metria, badania oceniajace gospodarke wapniowo-
fosforanowg prawidlowe, biatkomocz i mikroalbumi-
nuria nicobecne. W badaniu USG: nerka prawa poto-
zona posrodkowo, wielkos¢ nerki w osi dhugiej
168 mm, nerka zmieniona wodonerczowo, kielichy
poszerzone do 16-50 mm, miedniczka w wymiarze ap
do 36 mm, warstwa migzszowa nerki zw¢zona do 4—
-9 mm, onieco zatartej echostrukturze, moczowod
nieposzerzony, pecherz o gladkich i niepogrubiatych
$cianach (ryc. 2).

Ryc. 2. Badanie ultrasonograficzne zmienionej wodonerczowo nerki
prawe;.
Fig. 2. Ultrasonography of the abdomen: hydronephrosis in the right
kidney.

Scyntygrafia nerek “"Tc-EC wykazuje wodonercze
ektopowej nerki z zachowang do$¢ dobrg funkcja
wydzielniczg, gromadzenie znacznika przez nerke
sprawne, wydalanie z niej zwolnione, ale zachowane.
Znacznik odptywa do pecherza moczowego (ryc. 3).
Chlopiec pozostaje pod kontrola poradni nefrologicz-
nej i urologicznej. U brata w wieku 18 lat rozpoznano
agenezje¢ nerki lewej. Od obu chtopcow pobrano krew
do badan genetycznych w celu okre$lenia mutacji,
ktéra mogla by¢ przyczyna zlozonej wady uktadu
moczowego u jednego z braci i agenezji nerki u dru-
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Ryc. 3. Scyntygrafia dynamiczna nerek z uzyciem %mTc-EC: agenezja nerki lewej, wodonercze ektopowej nerki prawej; funkcja wydzielnicza nerki dobra,

wydalanie z nerki zwolnione, ale zachowane.

Fig. 3. Dynamic scintigraphy with ®mTc-EC shows left kidney agenesis, ectopic right kidney with hydronephrosis, good function of secretion, preserved

slow excretion.

DYSKUSJA

Jednostronna agenezja nerki jest czesta anomalig roz-
wojowa ukladu moczowego, ktéra moze wystgpowaé
sporadycznie lub rodzinnie. Opisano liczne przypadki
rodzinnego wystepowania jednostronnej i obustronne;j
agenezji nerki [1,3,13]. Roodhooft i wsp. obserwowali
brak jednej nerki u 4,2% rodzicow i 5% rodzenstwa
dzieci z obustronng agenezjg nerki [4]. Carter i wsp.
rozpoznali brak jednej lub obu nerek u 3,5% rodzen-
stwa dzieci z obustronng agenezja [5]. Przesiewowe
badania USG cztonkéw rodziny opisanego chtopca
wykazaly agenezje nerki lewej u 18-letniego brata.
Przyczyna braku nerki u dorostego brata mogta by¢
nie tylko agenezja, ale rOwniez aplazja i zanik nerki
dysplastycznej wielotorbielowatej lub hipodyspla-
stycznej [1,3]. Chlopcy sa w trakcie badan genetycz-
nych, w celu okreslenia mutacji, ktéra mogla by¢
przyczyng ztozonej wady uktadu moczowego u jedne-
go z braci i agenezji nerki u drugiego.

Izolowana agenezja nerki na ogo6t nie daje zadnych
objawow klinicznych i wykrywana jest w przypadko-
wym badaniu USG [2]. U 26-32% dzieci wspotistnie-
je z inng wada ukladu moczowego, ktora moze byc
przyczyna jego nawracajacych zakazen [7,14]. Naj-
czegsciej rozpoznawany jest odptyw pgcherzowo-mo-
czowodowy i wodonercze, rzadziej moczowdd olbrzy-

mi, zdwojenie moczowodu, ureterocele, ektopia nerki
czy spodziectwo [1,2,7,14]. U 22% dzieci ze wspot-
istniejacg wada uktadu moczowego konieczna jest
interwencja urologiczna [2]. U okoto 31% dzieci
z jednostronng agenezja nerki stwierdza si¢ wady
w obrebie innych narzaddéw — najczesciej wady serca
i naczyn, uktadu rozrodczego, pokarmowego i kostne-
go [1,2,7,8,13].

Ektopia nerki, podobnie jak agenezja, zwykle wykry-
wana jest w trakcie przypadkowego badania USG lub
wykonywanego z powodu zakazenia uktadu moczo-
wego [10,14]. U pacjentdow z ta wada rozwojowa cze-
sto wystepuja inne anomalie urologiczne — najczgsciej
wodonercze, odpltyw pecherzowo-moczowodowy i spo-
dziectwo oraz wady kregostupa, agenezja kosci krzy-
zowej, wady odbytu i narzadoéw rodnych — wnetro-
stwo, anomalie pochwy i macicy [10,15]. Jednostron-
na agenezja nerki z ektopia drugiej nerki i dodatko-
wymi anomaliami rozwojowymi wystepuje rzadko.
Opisano przypadki ektopii skrzyzowanej jedynej nerki
z odplywem pecherzowo-moczowodowym, zwezeniem
przypecherzowym moczowodu, anomaliami rozwojo-
wymi narzadow rodnych [10,12,14,15,16].

U opisanego chiopca rozpoznanie ektopii jedynej
nerki z wodonerczem i moczowodem olbrzymim po-
stawiono w wieku 2,5 roku. Badanie USG wykonano
z powodu bolow brzucha. Wczesniej chlopiec nie
demonstrowat zadnych objawéw klinicznych, ktore
moglyby wskazywaé na istnienie wady uktadu mo-
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czowego. Po rozpoznaniu zwezenia przypecherzowe-
go moczowodu wykonano operacj¢ przeszczepienia
moczowodu. U dziecka nie stwierdzono anomalii
rozwojowych w innych narzadach. W czasie dlugofa-
lowej obserwacji badanie USG wykazywato narastaja-
ce poszerzenie uktadu kielichowo-miedniczkowego
nerki, stopien poszerzenia moczowodu podobny do
stanu przed zabiegiem; w wieku 14,5 roku moczowdd
byl nieposzerzony. Z uwagi na zachowany odplyw
moczu z nerki w powtarzanych badaniach izotopo-
wych, chtopiec zostat zakwalifikowany przez urolo-
gow do leczenia zachowawczego.

U okolo 10% dzieci z agenezja nerki dochodzi do
rozwoju przewlektej choroby nerek (PChN) w dzie-
cinstwie. Odsetek pacjentow z PChN wzrasta w trak-
cie dlugofalowej obserwacji. Obecno$¢ dodatkowych
anomalii rozwojowych moze przyspieszy¢ postep
PChN i prowadzi¢ do rozwoju schytkowej niewydol-
nos$ci nerek (SNN) [1,2,7]. Pierwszym objawem, ktory
wskazuje na uszkodzenie nerki jest nadcisnienie tetni-
Cze rozpoznawane u 4-16% dzieci i/lub mikroalbumi-
nuria wystepujaca u 4-21% dzieci. Obnizenie przesa-
czania kiebuszkowego na ogét pojawia si¢ pdzniej.
Dlatego Westland i wsp. zalecaja u dzieci z jedyna
funkcjonujacg nerka, bez innej wady uktadu moczo-
wego, kontrole cisnienia tetniczego i mikroalbuminu-
rii raz w roku, a u dzieci z wadg — 2 razy w roku.
U wszystkich dzieci z jedyna nerka konieczna jest
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ocena stgzenia kreatyniny w surowicy i GFR co 5 lat.
Dzieci leczone z powodu nadci$nienia tgtniczego oraz
te, u ktorych stwierdza si¢ biatkomocz i/lub obnizone
GFR ponizej 60 ml/min/1,73 m?, wymagaja kontroli
cisnienia tetniczego, mikroalbuminurii, st¢zenia krea-
tyniny w surowicy i GFR 2—4 razy w roku. Czgstos$é
wykonywania USG zalezy od rodzaju wspotistniejacej
anomalii rozwojowej [1]. U przedstawionego chtopca,
pomimo usuni¢cia przeszkody w odptywie moczu,
utrzymuje si¢ znacznego stopnia wodonercze ze zwe-
zeniem warstwy migzszowej nerki. Nigdy nie obser-
wowano zakazen uktadu moczowego. W wieku 11,5
roku rozpoznano nadci$nienie tetnicze, w wieku 14,5
roku stwierdzono niewielki wzrost stezenia kreatyniny
W surowicy i izostenuri¢. U chlopca nalezy spodzie-
waé si¢ stopniowego pogorszenia czynnosci nerki
W najblizszych latach i rozwoju SNN.

WNIOSKI

Dziecko z agenezja nerki i uropatia w drugiej nerce
wymaga regularnej kontroli w poradni nefrologicznej,
monitorowania cisnienia tetniczego krwi i czynnosci
nerki. Obecno$¢ anomalii rozwojowej w jedynej nerce
moze prowadzi¢ do rozwoju przewleklej choroby
nerek i schytkowej niewydolnosci narzadu.
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