Vyvojové vady ledvin
Renalni dysplasie a agenese

= Skala vaznych malformaci, které vyzaduji dialyzu a transplantaci v prvych letech Zivota.
= Napft. Multicysticka dysplasticka ledvina, kdy se v dlsledku selhani vyvoje nefronu a selhani vétveni
ureterového pupenu vibec nevyvinuly sbéraci kanalky. Pocetné odvodné kandlky jsou tak obklopeny pouze
Vrozena polycysticka choroba ledvin

nediferencovanymi bunkami.
Pri tomto onemocnéni se tvori mnohocetné cysty, )
které mohou byt vrozené jako autozomdlné ; ' &
recesivni poruchy, stejné tak ale i autozomalné |
dominantni poruchy. l .

= Podobné priciny mohou vést az k involuciledvin a k jejich agenezi.
Autosomalné recesivni polycysticka choroba ledvin ren runcabsats 1en arevatus ren duge n "':”‘;‘“"’ ten fnglorms

Postihuje 1:5000 novorozencd, pfi¢emz cysty

vznikaji postupné ze sbéracich a odvodnych Vrozené vady ledvin

kanalkd. Ledviny tak nabyvaji na objemu a k jejich

naslednému selhani dochazi v détském véku.

Soucasné se cysty tvoli téz v jatrech, kterd jsou postizena fibrézou a portalni hypertenzi. Pri¢inou je mutace genu,
ktery kdduje membranovy protein polyductin.

Autosomalné dominantni polycysticka choroba ledvin

Tato porucha je sice u novorozencl ¢astéjsi (1:500-1:1000), ale zaroven méné progresivni. Cysty zde vznikaji ze
véech segmentl nefronu a vedou k selhani ledvin az v dospélosti. Pri¢inou je porucha v genech, které kéduji
polycystin 1 a 2 a dlsledkem jejich mutace je porucha sloZeni extraceluldrni matrix a zaroven zména resorpéni
funkce epitelu na funkci sekrecni, coz vede ke vzniku cyst. Cysty se tvori téz v jinych organech (jatra, pankreas,
slezina). Nejzavaznéjsi komplikaci je ale tvorba aneurysmat na cévdch mozku, ponévadz jejich naslednd ruptura
vede k zdvaznym subarachnoidalnim krvacenim.

Rozstépeni ureterového pupenu

Dlsledkem této malformace je zdvojeni ureteru, pficemz rozstépeni mize byt ¢aste¢né nebo Upiné a metanephros
moze byt rozdé&len do 2 &asti, kazda s vlastnim ureterem. Casté&ji véak maji obé& &¢asti nékteré laloky spole¢né v
dUsledku nerovnomérného rozloZzeni odvodnych kanalkl. Vzacné mUze dojit k situaci, kdy se jeden ureter otevira
do mocového méchyre a druhy ektopicky Usti do vaginy, urethry nebo vestibula.

Abnormalni porucha ledvin

Ren pelvis congenitus (dystopicka ledvina)

Vzestup ledviny mezi umbilikalnimi arteriemi se na jedné strané neuskutecnil - ledvina lezi v panvi v blizkosti
arteria iliaca communis.

Podkovovitd ledvina

Ledviny byly béhem svého vzestupu k sobé pfitlaceny tak, ze jejich dolni pdly splynou. Obvykle leZi v trovni dolnich
bedernich obratld (v dal$im sestupu brani arteria mesenterica inferior). Cetnost vyskytu je 1:600.

Akcesorni aa. renales

Tato abnormalita je Casta, vzniklé arterie pochazeji z perzistujicich embryondlnich cév, které se tvorily béhem
vzestupu ledvin.
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