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Pecherz moczowy olbrzymi u ptodu
— opis 3 przypadkow

Megacystis in a fetus — description of 3 clinical cases

Kornacki Jakub, Skrzypczak Jana

Klinika Rozrodczosci, Katedra Ginekologii, Potoznictwa i Onkologii Ginekologicznej Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu

Streszczenie
W artykule przedstawiono opis 3 przypadkow pecherza moczowego olbrzymiego (megacystis).
W kazdej z przedstawionych sytuacji klinicznych wade rozpoznawano w pierwszej potowie cigzy.
W oparciu o powyzsze sytuacje Kliniczne zaprezentowano sposob podejscia diagnostyczno-terapeutycznego
w przypadku rozpoznania pecherza moczowego olbrzymiego u ptodu.
Kluczowymi elementami dalszej diagnostyki we wrodzonym megacystis sg:
1) inwazyjne badanie prenatalne celem wykluczenia lub potwierdzenia aberracji chromosomowej u ptodu oraz
2) szczegotowa ocena ultrasonograficzna pozostatych struktur anatomicznych u ptodu.
Kontrowersje budzi mozliwosc interwencji prenatalnej (zatozenia cewnika pecherzowo-owodniowego) w przypadku
rozpoznania pecherza moczowego olbrzymiego. W kwalifikacji do terapii in utero najwazniejsza wydaje sie ocena
funkcji nerek u ptodu w nastepstwie seryjnych naktuc¢ pecherza moczowego ptodu i badania biochemicznego moczu.
Przeciwwskazaniem do wdrozenia leczenia wewngtrzmacicznego moze byc nie tylko aberracja chromosomowa
stwierdzona u ptodu, ale takze ciezka choroba ciezarnej, na przykiad stan przedrzucawkowy z towarzyszgcym
pogorszeniem funkcji nerek i znacznego stopnia wodobrzuszem.
Podejmujgc w wybranych przypadkach proby leczenia wewnagtrzmacicznego nalezy mie¢ swiadomosc, ze
jakkolwiek wigze sie ono z istotnym zmnigjszeniem ryzyka zgonu okotfoporodowego dziecka, to dfugoterminowy
korzystny efekt takiej terapii wydaje sie watpliwy.
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terapia ptodu / rokowanie
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Abstract

3 cases of fetal megacystis have been described in the article. In each clinical situation the pathology was diagnosed

in the first half of the pregnancy.

The authors have attempted to present clinical management in congenital megacystis. Key elements in the further
diagnostics of megacystis in a fetus include invasive procedures to exclude or confirm chromosomal aberrations in
fetus and detailed ultrasound anatomy scan of the fetus.

The possibility of prenatal treatment of megacystis (placement of vesico-amaniotic shunt) is the source of
considerable controversy. Biochemical assessment of fetal kidney function seems to be the most important element
in evaluation of patients before introducing the intrauterine therapy. Contraindication for the prenatal treatment may
be not only fetal aneuploidy but also serious maternal pregnancy complications, such as severe preeclampsia
accompanied by deterioration of renal function and increasing ascites. The decision to place the shunt in a fetus
should be made bearing in mind that although it significantly reduces the risk of perinatal death, it may unfortunately

fail to improve renal function of the affected child.

Key words: megacystis / prenatal diagnosis / anhydramnios

fetal therapy / prognosis

Wstep

Pecherz moczowy olbrzymi u plodu (megacystis) jest
wrodzona nieprawidtowoscia powstajaca jako nastgpstwo
wady cewki moczowej plodu, w tym zastawki cewki tylnej lub
zaros$nigcia cewki moczowej.

W obrazie ultrasonograficznym pecherzowi moczowemu
olbrzymiemu u ptodu towarzyszy zwykle narastajace, obustron-
ne wodonercze oraz malowodzie lub bezwodzie. W przypadku
zastawki cewki tylnej charakterystyczng nieprawidtowoscia jest
powigkszony pecherz moczowy ptodu o ksztalcie przypominaja-
cym dziurkg od klucza (key hole sign). Wodonercze rozwijajace
si¢ wtérnie w nastgpstwie wzrostu ci$nienia w wyzszych pig-
trach drog wyprowadzajacych mocz ptodu moze prowadzi¢ do
nieodwracalnego uszkodzenia nerek. Istotne zmniejszenie ilo$ci
pltynu owodniowego, w nastgpstwie retencji moczu w pgcherzu
moczowym ptodu, obserwuje si¢ od okoto 14-16 tygodnia ciazy.
Wezeséniej ilo$¢ ptynu owodniowego moze by¢ prawidtowa lub
nieznacznie zmniejszona.

Poza zastawka cewki tylnej i zarosnigciem cewki moczowej,
do potencjalnych, rzadszych przyczyn pgcherza moczowego
olbrzymiego u ptodu naleza migdzy innymi:

1) syndrom prune-belly (zespot suszonej sliwki),

2) tzw. zespOl megacystis microcolon hypoperistalsis oraz

3) tzw. zespot megacystis — megaureter [1].

Rozpoznanie megacystis mozliwe jest juz okoto 12-14
tygodnia ciazy [1]. W pierwszym trymestrze o powigkszeniu
pecherza moczowego ptodu mowimy w sytuacji, gdy wymiar
podtuzny pecherza przekracza 6mm [2].

Rokowanie w przypadku rozpoznania pgcherza moczowego
olbrzymiego u ptodu jest zwykle niepomyslne. Za wysoki odse-
tek umieralnosci okotoporodowej odpowiada przede wszystkim
wspotistniejaca hipoplazja ptuc noworodkow bedaca konse-
kwencja bezwodzia. Czgstos¢ wystgpowania aberracji chromo-
somowej u plodoéw z megacystsis wynosi okoto 20-25% [3].

Pewne nadzieje, ale i duze kontrowersje budzi mozliwo$é
wczesnej interwencji terapeutycznej w okresie prenatalnym.

Opis 1 przypadku

Do Kliniki Rozrodczo$ci Katedry Ginekologii, Potoznictwa
1 Onkologii Ginekologicznej UM w Poznaniu przyjgto 42-letnia
pacjentke w trzeciej ciazy, tygodniu 12, z powodu podejrzenia
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wady cewki moczowej u ptodu. Cigzarna wczesniej dwukrotnie
rodzita o czasie zdrowe dzieci.

W badaniu ultrasonograficznym wykonanym w 12 tygodniu
cigzy uwidoczniono powigkszenie pecherza moczowego ptodu,
do okoto 13mm w wymiarze podtuznym i poprzecznym oraz
obustronne poszerzenie miedniczek nerkowych do okoto 2,7mm
w wymiarze przednio-tylnym. Stwierdzono prawidlowa ilos¢
ptynu owodniowego. Wymiar przeziernosci karkowej (NT)
u ptodu wynosit 2,2mm; uwidoczniono ko$¢ nosowa ptodu.
(Rycina 1).

Wobec powyzszego, nieprawidtowego obrazu ultrasonogra-
ficznego i zwigzanego z tym podwyzszonego ryzyka wystapie-
nia aberracji chromosomowej u ptodu zaproponowano ci¢zarnej
wykonanie amniopunkcji genetycznej.

W 13 tygodniu ciazy wykonano amniopunkcj¢ genetyczng
z jednoczasowym odbarczeniem powigkszonego pgcherza mo-
czowego ptodu. Uzyskany mocz poddano badaniom bioche-
micznym. W momencie wykonywania zabiegu wymiar podtuzny
pecherza moczowego ptodu wynosit 26mm, a szeroko$¢ miedni-
czek nerkowych 4,5mm.

W badaniu cytogenetycznym stwierdzono trisomig 13 pary
chromosomow (zesp6t Pataua) u ptodu pici mgskiej. W momen-
cie uzyskania wyniku badania cytogenetycznego, w 16 tygodniu
ciazy, wykazano prawie calkowity brak plynu owodniowego,
a wymiar podtuzny pgcherza moczowego ptodu wynosit 40mm.
(Rycina 2).

W badaniach biochemicznych moczu ptodu stwierdzono:

1) osmolalnos$¢ — 178mOsm/I,
2) stezenie Na" — 92,2mmol/l,
3) stezenie CI- — 88,8mmol/l.

Wobec stwierdzenia trisomii 13 pary chromosoméw u pto-
du, po przedstawieniu pacjentce informacji co do dalszego ro-
kowania, odstapiono od prob leczenia wewnatrzmacicznego.
Pacjentka podje¢ta decyzjg o terminacji ciazy.

Opis przypadku 2

Do Kliniki Rozrodczo$ci w Poznaniu przyjgto 39-letnia
pacjentke w 14 tygodniu ciazy pierwszej z powodu znacznego
stopnia powigkszenia pgcherza moczowego ptodu (30mm w wy-
miarze podtuznym), z podejrzeniem wady wrodzonej cewki mo-
czZowej.
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W badaniu ultrasonograficznym wykonanym w Klinice
Rozrodczosci stwierdzono pgcherz moczowy olbrzymi u ptodu
(37mm w wymiarze podtuznym) oraz zmniejszona ilo$¢ ptynu
owodniowego. (Rycina 3). Uwidoczniono ko$¢ nosowa u ptodu,
a wymiar NT wyniost 1,6mm.

W 14 tygodniu ciazy wykonano amniopunkcj¢ genetyczna
z jednoczesnym naktuciem pgcherza moczowego celem jego od-
barczenia oraz pobrania moczu na badania biochemiczne.

W badaniach biochemicznych ptodu stwierdzono nastgpu-
jace wyniki:

1) osmolalno$¢ — 180mOsm/1,
2) stezenie Na* — 104,8mmol/l,
3) stezenie CI- — 95,7mmol/l.

W badaniu cytogenetycznym plodu stwierdzono w 18
tygodniu ciazy prawidtowy kariotyp meski.

Wobec uzyskania prawidtowego wyniku kariotypu ptodu,
po przedstawieniu pacjentce mozliwos$ci dalszego postgpowania
diagnostyczno-terapeutycznego oraz informacji na temat dalsze-
go rokowania, podjgto decyzjg, na prosbeg pacjentki, o probie te-
rapii wewnatrzmacicznej ptodu.

W 18 1 19 tygodniu ciazy w odstgpach kilkudniowych wy-
konano trzykrotnie zabieg naklucia pgcherza moczowego ptodu
oraz jeden zabieg amnioinfuz;ji.

W ostatniej probce moczu ptodu stwierdzono:

1) osmolalno$¢ — 202mOsm/1,
2) stgzenie Na™ — 102,0mmol/l,
3) stezenie ClI' — 91,5mmol/l1.

W badaniach ultrasonograficznych wykonanych w18
i 19 tygodniu ciazy stwierdzano wymiar podtuzny pegcherza
moczowego ptodu 60 mm oraz znacznego stopnia obustronne
wodonercze.

W 20 tygodniu ciazy wykonano zabieg zalozZenia cewnika
(shuntu) pecherzowo-owodniowego typu double pig tail (Har-
rison Fetal Bladder Stent Set). Zabieg wykonano w znieczule-
niu ogdlnym po wczesniejszym doowodniowym przetoczeniu
1000ml soli fizjologicznej ogrzanej do temperatury 37°C. Bez-
posrednio po zabiegu uzyskano istotne zmniejszenie wielkos$ci
pecherza moczowego ptodu do 20mm w wymiarze podtuznym.

W kolejnych tygodniach ciazy obserwowano u cigzarnej
prawidlowa ilo$¢ ptynu owodniowego oraz wymiar podtuzny pg-
cherza moczowego ptodu nieprzekraczajacy 25mm. (Rycina 4).

Prawidtowa ilo$¢ ptynu owodniowego pozwolila na doktad-
ng oceng anatomii ptodu, podczas ktorej uwidoczniono niepra-
widlowe, konsko-szpotawe ustawienie stopy lewej. Pozostate
struktury anatomiczne ptodu byly sonograficznie prawidlowe.

W 31 tygodniu ciazy zaobserwowano ponowne powigksze-
nie si¢ pecherza moczowego ptodu do wymiaréw 100x50m oraz
istotne zmniejszenie ilosci ptynu owodniowego. Wobec utrzy-
mywania si¢ wartosci wskaznika ptynu owodniowego (AFI)
w granicach normy nie zdecydowano si¢ na ponowne zatozenie
cewnika kontynuujac ciaz¢ do 34 tygodnia.

W 34 tygodniu, po wczesniejszej konsultacji urologicznej
i neonatologicznej, po podaniu ci¢zarnej betametazonu, wykona-
no cigcie cesarskie — urodzono noworodka plci meskiej o masie
3130g Apgar: 2,6,7.

Wobec dodatkowego stwierdzenia u dziecka po porodzie
znacznego stopnia powigkszenia obwodu brzucha z towarzysza-
ca wiotko$cia powtok brzusznych oraz obecnosci wnetrostwa
rozpoznano u noworodka zespot prune-belly. (Rycina 5).

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Rycina 1. Powigkszony pecherz moczowy u ptodu w 12 tygodniu cigzy
(przypadek 1). llo$¢ ptynu owodniowego prawidtowa.

Rycina 2. Pecherz moczowy olbrzymi u ptodu z trisomig 13 pary
chromosoméw w 16 tygodniu ciazy (przypadek 1). Bezwodzie.

[2D] G78/10
FA3 | P9

Rycina 3. Znacznego stopnia powigkszenie pecherza moczowego u ptodu
w 14 tygodniu ciazy (przypadek 2). Bezwodzie.
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Rycina 4. Obraz pecherza moczowego ptodu po jego odbarczeniu na
drodze shuntu pecherzowo-owodniowego (przypadek 2). Prawidtowa ilo$¢
ptynu owodniowego.

Rycina 6. Obraz megacystis u ptodu w 18 tygodniu ciazy (przypadek 3).
Bezwodzie.
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W okresie noworodkowym dziecko prezentowalo objawy
niewydolnosci oddechowej wynikajace gltéwnie z nieprawidto-
wej budowy migsni powlok brzusznych oraz prawdopodobnie
wtornej do pgcherza moczowego olbrzymiego wiotkosci prze-
pony. Noworodek wymagat ciaglego cewnikowania pgcherza
moczowego. Nie stwierdzono natomiast hipoplazji ptuc u nowo-
rodka. W trakcie pobytu w oddziale neonatologicznym obser-
wowano stopniowa poprawe wydolnosci oddechowej u dziecka.
W 4 tygodniu zycia noworodek nie wymagat juz mechanicznego
wsparcia oddychania. Na podstawie wynikéw badan laborato-
ryjnych nie obserwowano wyktadnikow niewydolnosci nerek
u dziecka w okresie pobytu pacjenta w oddziale neonatologicz-
nym. Po ukonczeniu 1 miesiaca zycia dziecko przekazano do
Kliniki Kardiologii i Nefrologii Dziecigcej w Poznaniu celem
dalszej opieki.

Opis przypadku 3

Do Kliniki Rozrodczosci przyjgto 22-letnia cigzarng w 18
tygodniu ciazy drugiej z powodu znacznego powigkszenia pg-
cherza moczowego u ptodu w celu dalszej diagnostyki i ewen-
tualnego leczenia. Pacjentka raz rodzila o czasie, przez cigcie
cesarskie, zdrowe dziecko.

W badaniu ultrasonograficznym wykonanym u pacjentki
po przyjeciu do kliniki potwierdzono wstgpne rozpoznanie
stwierdzajac znacznie zmniejszona ilos¢ ptynu owodniowego
oraz pgcherz moczowy ptodu powigkszony do 40mm w wymiarze
podtuznym. (Rycina 6).

Podczas pobytu cigzarnej w szpitalu wykonano amniopunk-
cje¢ genetyczna. Wypisujac pacjentke do domu zalecono ponow-
ne przyjgcie do Kliniki bezposrednio po otrzymaniu wyniku ba-
dania cytogenetycznego plodu.

W 22 tygodniu ciazy, po otrzymaniu prawidtowego wyniku
badania cytogenetycznego plodu (kariotyp 46 XY), ponownie
przyjgto cigzarng do Kliniki Rozrodczosci celem ustalenia dal-
szego postgpowania. Po przedstawieniu pacjentce mozliwosci
ewentualnej terapii prenatalnej poprzedzonej oceng czynnosci
nerek ptodu, pacjentka wyrazita ch¢é podjgcia proby leczenia
wewnatrzmacicznego.

W 23 i 24 tygodniu cigzy wykonano u cigzarnej amnioin-
fuzj¢ oraz trzykrotny zabieg odbarczenia pgcherza moczowego
ptodu. W 3 probce moczu stwierdzono nastgpujace wyniki:

1) osmolalno$¢ — 226mOsm/1,
2) stgzenie Na" — 100,9mmol/l,
3) stezenie CI- — 87,6mmol/l.

W tym samym okresie cigzy doszto u cigzarnej do gwattow-
nego rozwoju stanu przedrzucawkowego wyrazonego dobowa
utrata biatka przekraczajaca 8g, szybko narastajacym wodobrzu-
szem oraz wzrostem ci$nienia tgtniczego krwi powyzej 160/100.

Wobec zaréwno niekorzystnych rokowniczo wynikow ba-
dania biochemicznego moczu ptodu, jak i wyzej opisanego stanu
klinicznego cigzarnej, wlacznie z narastaniem wyktadnikow nie-
wydolnosci nerek (wzrost stgzenia mocznika do 60mg/dl) odsta-
piono od préb terapii ptodu.

W 27 tygodniu ciazy po konsultacji nefrologicznej
i neonatologicznej wykonano cigcie cesarskie z powodu
nasilajacych si¢ objawdéw zespotu nerczycowego zagrazajacych
zyciu i zdrowiu matki — urodzono ptdéd pici meskiej o masie
1120g Apgar: 1,1. Noworodek zmart w 1 dobie zycia z powodu
cigzkiej niewydolnosci oddechowe;.
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Dyskusja

Wada wrodzona ptodu manifestujaca si¢ znacznego stopnia
powigkszeniem pgcherza moczowego wiaze si¢ zwykle z bardzo
powaznymi konsekwencjami zdrowotnymi dla dziecka [1].

Najgorszy scenariusz, dotyczacy okoto 45% ptodow i no-
worodkow z megacystis obejmuje bezposredni zgon dziecka po
porodzie bedacy konsekwencja wystapienia bezwodzia w I try-
mestrze ciazy i wtornej do bezwodzia skrajnej hipoplazji ptuc
noworodka [1]. Pozostata grupg chorych stanowia ptody i no-
worodki z réznego stopnia zaburzeniami oddychania w okresie
poporodowym oraz ewentualnym uposledzeniem funkcji nerek
prowadzacym w czg¢$ci przypadkow do ich skrajnej niewydol-
nosci.

Istotnie r6zny obraz kliniczny u noworodkow z prenatalnie
rozpoznanym pgcherzem moczowym olbrzymim sktonit klinicy-
stow do okres$lenia czynnikéw rokowniczych u ptodu z mega-
cyctsis.

Do czynnikéw rokowniczo niekorzystnych naleza:

1) wezesne rozpoznanie choroby (<24 tygodniem ciazy),
2) malowodzie, zwlaszcza bezwodzie stwierdzane na
poczatku II trymestru ciazy (16-20 tydzien),
3) wymiar podtuzny pgcherz moczowego >15mm
w I trymestrze ciazy,
4) obecno$¢ innych, wspotistniejacych wad plodu,
5) nieprawidlowy kariotyp ptodu oraz
6) hiperechogenne i /lub hipoplastyczne nerki ptodu
w obrazie usg [1, 4, 5].

Mahony i wsp. wykazali az 95% odsetek zgonéw u nowo-
rodkéw z prenatalnie rozpoznanym i nieleczonym wewnatrzma-
cicznie megacystis i towarzyszacym bezwodziem stwierdzanym
w II trymestrze ciazy [6].

Skrajnie zte wyniki perinatologiczne u ptodéw i nowo-
rodkéw z pgcherzem moczowym olbrzymim, zwlaszcza przy
wspotistnieniu czynnikéw rokowniczo niekorzystnych, sktonity
i nadal sktaniaja licznych specjalistow do prob podejmowania
terapii wewnatrzmacicznej ptodow. Aktualnie, najbardziej roz-
powszechniona metoda leczenia prenatalnego wrodzonej wady
cewki moczowej i pgcherza moczowego olbrzymiego jest zabieg
zatozenia cewnika (shuntu) pecherzowo-owodniowego typu
double pig tail, ktorego jeden koniec umieszcza si¢ w pgcherzu
moczowym ptodu, a drugi pozostawia w plynie owodniowym
[7]. Takie postgpowanie pozwala z jednej strony zapobiec hipo-
plazji ptuc noworodka, a z drugiej zmniejsza stopien uszkodze-
nia nerek ptodu wtérny do wzrostu cisnienia w drogach wypro-
wadzajacych mocz.

Jakkolwiek nie brak watpliwosci co do efektywnosci tera-
pii prenatalnej w odniesieniu do wynikoéw dlugoterminowych
u dzieci z wrodzona wada cewki moczowej to bezdyskusyjnym
jest istotny wzrost przezywalnosci tych pacjentow w okresie no-
worodkowym, a takze w okresie poniemowlgcym. W odrdznie-
niu od wczesniej przytaczanej, bardzo wysokiej umieralno$ci no-
worodkow z wezesnie rozpoznanym megacystis i matowodziem/
bezwodziem, ktére nie poddano leczeniu wewnatrzmacicznemu,
umieralno$¢ noworodkéw poddanych terapii nie przekracza 40%,
a nawet moze by¢ nizsza niz 10%, co wykazali w swoich pracach
odpowiednio Freedman i wsp. oraz Biard i wsp. 8, 9]. Co wigcej
ci drudzy zaobserwowali, ze az 91% z tych dzieci przezylo 1 rok
zycia. Freedman i wsp. z kolei ocenili 2-letnia przezywalno$¢
w tej grupie na okoto 50% [8].

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Podobne wyniki zaobserwowali Clark i wsp. w swojej meta-
analizie, w ktorej wykazali ponad 2,5-krotny wzrost przezywal-
nosci chorych poddanych terapii prenatalnej, w pordwnaniu do
grupy nieleczonych wewnatrzmacicznie. W grupie ptodow i no-
worodkoéw, u ktorych stwierdzano niekorzystne czynniki rokow-
nicze ryzyko wzgledne (RR) dla przezywalnos$ci okotoporodowe;j
przekroczyto 8 [10]. Rezultaty te sa bezposrednia konsekwencja
zmniejszenia odsetka cigzkiej hipoplazji ptuc noworodkéw oraz
innych, wezesnych powiklan ze strony uktadu oddechowego.

Pacjent poddany zabiegowi wewnatrzmacicznemu w naszej
klinice, mimo stwierdzonych w okresie prenatalnym niekorzyst-
nych czynnikéw rokowniczych (znaczny wymiar poduzny pe-
cherza moczowego, wezesne rozpoznanie i bezwodzie w II try-
mestrze cigzy), nie prezentowat po porodzie objawdéw hipoplazji
ptuc, a jego wydolnos¢ oddechowa stosunkowo szybko poprawi-
fa sig, co dowodzi skutecznosci przeprowadzonego zabiegu.

Druga, bardziej problematyczng kwestia w odniesieniu do
dzieci z wrodzong wada cewki moczowej i pgcherzem moczo-
wym olbrzymim jest ich dtugoletnia przezywalno$¢ pozostajaca
w Scistym zwiazku z funkcja nerek. Biard i wsp. w najwigkszym
i jednym z dwoch badan oceniajacych dlugoterminowy rozwdj
tych dzieci wykazali, przy $rednim czasie obserwacji wynosza-
cym 5,8 lat, prawidlowa funkcj¢ nerek u 45% dzieci, tagodna
niewydolnos¢ nerek u 22% chorych oraz cigzka niewydolno$¢
wymagajaca dializ i transplantacji u 33% pacjentow [9].

Nalezy podkresli¢, ze dodatkowymi problemami u tych
dzieci jest upos$ledzona czynno$¢ pgcherza moczowego oraz
duza sktonno$¢ do zakazen uktadu moczowego. Ciekawym jest,
ze przeprowadzona przez autoréw publikacji ankieta wérod ro-
dzicow dzieci oraz samych dzieci wskazala na porownywalna do
zdrowej populacji jako$¢ zycia tych pacjentéw i ich rodzin.

W podejmowaniu decyzji o podjgciu terapii wewnatrz-
macicznej kluczowym jest wlasciwa selekcja i1 identyfikacja
ptodow, u ktérych interwencja prenatalna ma szans¢ przynies¢
jakakolwiek korzysc.

Zgodnie z opinia ekspertow z terapii wewnatrzmacicz-
nej dyskwalifikuje si¢ w pierwszym etapie ptody z aberracjami
chromosomowymi i innymi cigzkim wadami wspoétistniejacymi
z anomalig uktadu moczowego [1, 9]. Jednoczes$nie nie zaleca sig
podejmowania leczenia in utero u ptodéw z prawidtowa iloscia
ptynu owodniowego oraz w sytuacji gdy wadg stwierdza si¢ po
32 tygodniu ciazy [7].

Nastepnym, najwazniejszym kryterium kwalifikacji jest oce-
na funkcji nerek ptodu poprzez seryjne naktucia pgcherza mo-
czowego plodu i oznaczenie st¢zenia elektrolitow (sodu, chloru,
wapnia), f2-mikroglobuliny, biatka catkowitego oraz okreslenie
osmolalnosci moczu [1, 9].

Wartym podkreslenia jest czgsta konieczno$¢ trzykrotnego
naktucia pgcherza moczowego ptodu, gdyz dopiero trzecia prob-
ka uzyskanego moczu i st¢zenia wyzej wymienionych substancji
w nim obecnych wilasciwie odzwierciedlaja wiasciwoséci mo-
czu $wiezo wyprodukowanego w nerkach [11]. Seryjne zabiegi
aspiracji moczu wykonuje si¢ w ciagu 5-7 dni.

Jakkolwiek w pierwszym przypadku opisywanym przez
nas niezakwalifikowanie ptodu do terapii wewnatrzmacicznej,
z uwagi na stwierdzenie trisomii 13 pary chromosoméw u ptodu,
wydaje si¢ oczywiste, to w trzeciej z przedstawionych sytuacji
podjecie decyzji byto nieco bardziej kontrowersyjne.
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Mimo, Ze stan przedrzucawkowy nie jest bezwzglednym
przeciwwskazaniem do zabiegu zatoZenia shuntu, to w opisywa-
nej przez nas sytuacji klinicznej cigzko$¢ choroby matki byta
znaczna, o czym $wiadczyly pogarszajace si¢ wyniki stgzen
mocznika. Przedtuzanie ciazy w takiej sytuacji grozito rozwo-
jem niewydolnosci nerek u cigzarnej. Dodatkowym, niekorzyst-
nym czynnikiem byla podwyzszona osmolalno$¢ moczu ptodu
(>200mOsm/1) oraz znaczna otyto$¢ pacjentki, ktéra moze by¢
wzglednym przeciwwskazaniem do zabiegu.

Podsumowujac nalezy podkresli¢, ze w kazdym przypadku
prenatalnego rozpoznania pgcherza moczowego olbrzymiego
konieczna jest doktadna, indywidualna analiza sytuacji klinicz-
nej w aspekcie dalszego rokowania poprzez oceng ultrasono-
graficzng wymiaru podluznego pgcherza moczowego, ilo$ci
ptynu owodniowego, obrazu nerek ptodu oraz wspolistnienia
ewentualnych innych wad rozwojowych. W sytuacji rozwazania
ewentualnej interwencji prenatalnej niezbgdne jest wykluczenie
aberracji chromosomowej u plodu, a nastgpnie bardzo doktadne
poinformowanie rodzicéw dziecka o charakterze zabiegu i ewen-
tualnych jego powiklaniach, wlacznie z zakazeniem i pgknigciem
bton ptodowych. Jednoczesnie nalezy da¢ do zrozumienia rodzi-
com, ze leczenie wewnatrzmaciczne, jakkolwiek stwarza szansg
na uratowanie dziecka zmniejszajac ryzyko zgonu okotoporodo-
wego, to nie pozwala na wyleczenie dziecka z cigzkiej choroby
uktadu moczowego, ktora nierzadko prowadzi do niewydolnosci
nerek, koniecznoéci przeprowadzenia dializ i/lub ewentualnej
transplantacji nerek, a w ostateczno$ci istotnie zmniejsza szansg
na prawidlowy rozwoj dziecka.

Przyjmujac powyzszy sposOb postgpowania nalezy mieé
takze $wiadomos¢ réznej, wieloczynnikowej etiologii pecherza
moczowego olbrzymiego u ptodu. Jest to o tyle wazne, ze zmiang
o typie megacystis zwykle utozsamia si¢ z zastawka cewki tylnej
(PUV), co nie jest prawidtowe, poniewaz PUV stanowi zwykle
jedynie okoto 50% przypadkéw wrodzonego pecherza moczo-
wego olbrzymiego [9].

Najczgstszymi, pozostatymi przyczynami sa zespot suszonej
sliwki i wrodzone zaro$nigcie cewki moczowej [8]. Jakkolwiek
sposoOb postgpowania w okresie prenatalnym nie zalezy od etiolo-
gii to wyniki poporodowe i rokowanie sa rézne dla dzieci z PUV,
pacjentow z zespotem prune-belly i chorych z zaro$nigciem cew-
ki moczowej. Jak wykazali Biard i wsp. [9] najgorszej poporo-
dowej i dlugoterminowej funkcji nerek nalezy si¢ spodziewac
u dzieci z zaro$nigciem cewki moczowej. Ci pacjenci czgsciej
tez w obserwacji powyzszych autoréw wymagali transplantacji
nerek [9]. Jednoczesnie rokowanie u chorych z PUV i zespotem
suszonej $liwki, ktory rozpoznano u przedstawionego przez nas
pacjenta, jest lepsze i stwarza pewna nadziej¢ na zadawalajacy
rozwoj dziecka [9].

Wyniki neonatologiczne u pacjenta, ktoéry poddany zostat
terapii prenatalnej w naszej klinice potwierdzaja skutecznosc le-
czenia wewnatrzmacicznego jako metody zmniejszajacej ryzyko
zgonu noworodka z powodu hipoplazji ptuc. Brak wyktadnikow
niewydolnosci nerek u dziecka po porodzie moze swiadczy¢ tez
o pozytywnym wplywie shuntu na ich funkcjg. To drugie jest
szczegodlnie wazne dla dlugoterminowego rokowania u pacjenta,
ktore na dzi$ ciagle nie jest na tyle dobre by uznawac terapig
prenatalng polegajaca na zalozeniu shuntu pecherzowo-owo-
dniowego za skuteczna metodg leczenia wrodzonego pecherza
moczowego olbrzymiego.

310

Badania zaprezentowane w pracy przeprowadzono przy
uzyciu aparatury, ktorej zakup zostal sfinansowany z grantu Unii
Europejskiej nr 162/E-392/CD/DFS-4/2004

Pismiennictwo

1. Wu S, Johnson M. Fetal Lower Urinary Tract Obstruction. Clin Perinatol. 2009, 36, 377-378.

2. Cicero S, Nicolaides K. Ultrasonograficzne objawy zaburzen chromosomalnych. In:Badanie
ultrasonograficzne migdzy 11+0 -13 +6 tygodniem cigzy. Red. Nicolaides K, Wegrzyn P.
Londyn: Fetal Medicine Foundation. 2004, 51-65.

3. Favre R, Kohler M, Gasser B, [et al]. Early fetal megacystis between 11 and 15 weeks of
gestation. Ultrasound Obstet Gynecol. 1999, 14, 402-406.

4. Sarhan O, Zaccaria |, Macher M, [et al.]. Long -Term Outcome of Prenatally Detected Posterior
Urethral Valves: Single Center Study of 65 Cases Managed by Primary Valve Ablation. J Urol.
2008, 179, 307-313.

5. Yiee J, Wilcox D. Abnormalities of the fetal bladder. Semin Fetal Neonatal Med. 2008, 13, 164-
170.

6. Mahony B, Callen P, Filly R. Fetal urethral obstruction: US evaluation. Radliology. 1985, 157,
221-224.

7. Spaczynski M, Woyton J, Marianowski L, [i wsp.]. Aktualny stan wiedzy na temat terapii
prenatalnej. Stanowisko grupy ekspertéw PTG. Ginekologia po Dyplomie. Wyd. Spec..
Rekomendacje Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego. 2006, 109-141.

8. Freedman A, Johnson M, Gonzalez R. Fetal therapy for obstructive uropathy: Past, present,
future? Pediiatr Nephrol. 2000, 14, 167-176.

9. Biard J, Johnson M, Carr M, [et al.]. Long-Term Outcomes in Children Treated by Prenatal
Vesicoamniotic Shunting for Lower Urinary Tract Obstruction. Obstet Gynecol. 2005, 106, 503-
508.

10. Clark T, Martin W, Divarkan T, [et al.]. Prenatal Bladder Drainage in the Management of Fetal
Lower Urinary Tract Obstruction: A Systematic Review and Meta-analysis. Obstet Gynecol.
2003, 102, 367-382.

11. Johnson M, Corsi P, Bradfield W, [et al.]. Sequential urinalysis improves evaluation of fetal renal
function in obstructive uropathy. Am J Obstet Gynecol. 1995, 173, 59-65.

Nr 4/2010



	GP_4-2010_druk_8-calosc.pdf

