Cystická onemocnění ledvin


přítomnost solitárních nebo vícečetných cyst ledvin

vznik- ektázie tubulů nefronů



epitel proliferuje



zmnožení ciliárního systému



nadprodukce sekrece


LEDVINY- NEJČASTĚJŠÍ ORGÁN PODLÉHAJÍCÍ CYSTICKÉ DEGENERACI


cystické onemocnění- vzniká degenerací tubulů PO VYTVOŘENÍ NEFRONU


multicystická dysplazie- vzniká DŘÍVE NEŽ se nefron vytvoří



porucha spojení metanefrogenního blastému s uretrálním pupenem


klasifikace



HEREDITÁRNÍ- polycystóza ledvin
 AR- infantilní typ







difúzní cystické změny








mezi cystami jsou sporadické funkční nefrony







často přidružené extrarenální postižení (játra)







etiologie- mutace genu PKHD1 na chromozomu 6







příznaky- hypertenze, selhání ledvin a jater









riziko časného selhání ledvin







30x ↑ riziko karcinomu ledvin







diagnóza-SONO-ledviny, játra









HYPERECHOGENITA








scintigrafie







léčba-podpůrná- dialýza







časná transplantace






AD- adultní typ







přidružený výskyt cyst jater, slinivky, sleziny a plic









divertikulární choroba tračníku

 prolaps mitrální chlopně

aneuryzma Willisova okruhu







manifestace mezi 30–50 lety








renální selhání v 5.-6.dekádě









RF časnějšího selhání










hypertenze, hematurie před 30. rokem, mužské pohlaví, černoch, dyslipidémie, srpkovitá anémie







predominantní výskyt u žen







etiologie- typ I- 16 chromozom, mutace PKD1








typ II- 4 chromozom- mutace PKD2







symetrické onemocnění







příznaky-asymptomatické









lumbalgie, hypertenze, renální selhání







komplikace- masivní hematurie









infekce cyst









nefrolitiáza









ruptura cysty s krvácením







diagnóza- anamnéza








fyzikální vyšetření

palpace- objemných, nerovných ledvin








moč-hematurie, proteinurie








KO-anémie








hypertenze








SONO, CT








scintigrafie







léčba-podpůrná- kontrola TK, statiny







hypertenze- cílový tlak 130/80









redukce příjmu soli









ACEI





juvenilní nefronoftýza, dřeňová cystóza






podobné patologické znaky, ale rozdílná mutace genů

progresivní renální insuficience ( renální selhání






zmenšené ledviny s malými cystami v kortikomedulární oblasti (2-10 mm)






etiologie- defekt tubulární BM







juvenilní nefroftýza- AR- 2 chromozom








výskyt v dětském věku







dřeňová cystóza- AD- výskyt v dospělosti





projev- polyurie, polydipsie







juvenilní nefroftýza- poruchy růstu, dysplazie skeletu






diagnóza- anamnéza- polydipsie, polyurie







dřeňová cystóza-HYPERTENZE







SONO a CT ledvin







scintigrafie






léčba- symptomatická

zařazení do transplantačního waiting listu

 



kongenitální nefróza-vzácná





mikrocystická degenerace kůry ledviny






projevy nefrotického syndromu- otoky, hypoproteinémie






biopsie ledvin






léčba- CHRI, oboustranná nefrektomie a následná transplantace

glomerulocystická nemoc


mikrocystická degenerace kůry ledvin novorozenců


etiologie-dilatace Bowmanova pouzdra a přilehlé části tubulu


typy- nesyndromická forma-AD



syndromická forma-součást syndromů-Patau



s obstrukcí dutého systému ledviny


diagnóza-SONO- hyperechogenní ledviny s glomerulárními mikrocystami
 



cysty u systémových syndromů -von Hippel-Lindau-AR









mutace VHL genu










riziko renálního karcinomu

 







Downův syndrom

tuberózní skleróza-mutace tumor supresorových genů









výskyt cyst a angiomyolipomů 



VÝVOJOVÉ- multicystická dysplazie ledviny



chybí kalichový drenážní systém




častějí VLEVO




ledviny mírně nadnormální až obrovské s útlakem orgánů dutiny břišní




bilaterálně-častěji u DÍVEK- letální stav



unilaterálně-častěji u CHLAPCŮ- možnost spontánní regrese



diagnóza-SONO, CT





scintigrafie- absence funkce





angiografie- absence nebo hypoplastická a. renalis





ureterografie- atrézie močovodu na postižené straně




léčba-sledování symptomatických dětí





objemné ledviny- nefrektomie



ZÍSKANÉ- prosté cysty




solitární x vícečetné





intrarenální x extrarenální





cysty parenchymu s čirým obsahem




většinou ASYMPTOMATICKÉ





incidence ↑ s věkem





diagnóza- náhodný nález- SONO, CT, IVU





léčba-sledování






symptomatické cysty- punkce, sklerotizace

získaná cystóza ledvin


v konečném stádiu CHRI 


3–5 cyst na ledvinu


diagnóza- SONO, CT, MRI


CAVE karcinom ledviny ( pravidelné SONO kontroly!

dřeňová houbovitá ledvina-AR

cystická dilatace společných vývodných kanálků papil



vyplněné kalcifikacemi nebo konkrementy


častěji muži


projev-RENÁLNÍ KOLIKA



uroinfekce, hematurie


diagnóza-IVU- ektazie papilárních vývodních kanálků, nefrokalcinóza papil, nefrolitiáza (kalcium fosfátová)

léčba- citrát, bikarbonáty

 intrasinusální cysty


Paramo syndrom – intrasinusální cysty odvozené z lymfatických cest


často mnohočetné a bilaterální


asymptomatické


diagnóza- SONO



při pochybnostech (městnání) – IVU



suspekce na nádor – CT, MRI


léčba- symptomatické cysty – punkce, sklerotizace
Klasifikace cyst- BOSNIAK


kategorie I- PROSTÁ CYSTA- ostře ohraničené cysty s homogenní denzitou s hladkou nezesílenou stěnou a pravidelným tvarem





neobsahuje septa, kalcifikace, měkkotkáňové složky





SONO-ANECHOGENNÍ





vždy benigní


kategorie II-MINIMÁLNĚ KOMPLIKOVANÁ CYSTA

tenká vlasovitá septa a v nich drobné kalcifikace




SONO- HYPOECHOGENNÍ AŽ ANECHOGENNÍ




benigní


kategorie IIF-cysty z kategorie II s nápadnějšími popsanými znaky




vyžadují pravidelné kontroly




nemění-li se- považovány za benigní


kategorie III- SUSPEKTNÍ CYSTA




cysty se zesílenou, nepravidelnou stěnou a silnými septy




velké nepravidelné kalcifikace




multilokulární měkkotkáňové masy


kategorie IV-MALIGNÍ CYSTICKÁ LÉZE



zesílení stěny a sept



vaskulární elementy



většinou renální karcinom 

