PAGE  
11

ОДЕСЬКИЙ НАЦІОНАЛЬНИЙ МЕДИЧНИЙ УНІВЕРСИТЕТ 

Кафедра дитячої хірургії
МЕТОДИЧНІ РЕКОМЕНДАЦІЇ 

для самостійної  роботи студентів (СРС) 

за темою: «Вади розвитку сечостатевої системи. Гідронефроз»
   “ЗАТВЕРДЖЕНО”
На методичній нараді кафедри

“29” серпня 2022 р.

Протокол № 1

Зав. кафедрою Лосєв О.О.

[image: image19.jpg]



Одеса 2022
ІІ. НАВЧАЛЬНА МЕТА ЗАНЯТТЯ:

Знати:

· етіологію, патогенез і патоморфологію полікістозу нирок

· клінічні прояви полікістозу нирок та гіпернефроїдної нирки

· класифікацію полікістозу нирок

· діагностичні можливості загального аналізу крові, біохімічного дослідження крові (вмісту залишкового азоту, сечовини, креатиніну, калію, натрію, хлору, кальцію, магнію, сечової кислоти), загального аналізу сечі, проби за Зимницьким, за методом Каковського-Адіса, проби Реберга, протеїнограми

· прогноз при полікістозі нирок

· вікові особливості перебігу захворювань нирок

· клінічну фармакологію антибіотиків, серцевих глікозидів, препаратів кальцію, гіпотензивних, судиннорозширюючих, сечогінних, протианемічних, дезінтоксикаційних,  гемостатичних,  вітамінних,  антиазотемічних препаратів

· застосування еферентних та фітотерапевтичних методів лікування

Вміти: 

· діагностувати полікістоз нирок

· провести клініко-лабораторну діагностику полікістозу нирок

· скласти схему диференційного діагнозу 

· призначити диференційоване лікування в залежності від стадії, наявності ускладнень, супутніх захворювань

· надати невідкладну допомогу при аномаліях розвитку нирок

· визначити тактику вирішення питань медико-соціальної експертизи, працевлаштування, профілактики

Опанувати практичні навички:

· збір анамнезу та детальне фізичне обстеження хворого

· інтерпретація даних загального аналізу крові, загального аналізу сечі, аналізу сечі за Нечипоренко, проби Зимницького, біохімічного дослідження крові; інструментальних, променевих та радіоізотопних методів дослідження нирок

· на основі обстеження хворого сформулювати розгорнутий клінічний діагноз і призначити індивідуальне комплексне лікування
3. Базові знання, вміння, навички, необхідні для вивчення 

(міждисциплінарна інтеграція) теми:
	Назви попередніх дисциплін
	Отримані навички

	1. Кафедра нормальної анатомії.
2. Кафедра топографічної анатомії.
3. Пропедевтика внутрішніх хвороб.
4. Рентгенологія.

5. Кафедра дитячих хвороб.

6. Кафедра фармакології.
	Визначити та описати анатомічну будову сечо-статевої системи у дітей.

Зобразити схематично анатомічну будову сечо-статевої системи та основні види оперативних втручань на сечо-статевих органах.

Визначити та застосувати основні методи об’єктивного обстеження дітей із захворюваннями та травмами сечо-статевої системи.

Застосувати та оволодіти оцінкою результатів рентгенологічного обстеження.

Продемонструвати головні клінічні симптоми, характерні для захворювань та травми сечо-статевої системи у дітей.

Визначити та застосувати симптоматичну терапію при захворюваннях сечо-статевої системи та при наданні невідкладної допомоги при травмах сечо-статевої системи.


ІІІ. ЗМІСТ ТЕМИ:

1. Засвоїти перелік захворювань, які спричиняють порушення уродинаміки та акту сечовипускання.

2. Розпізнати основні клінічні прояви порушень уродинаміки та акту сечовипускання.

3. Інтерпретувати допоміжні методи дослідження (УЗД, екскреторна урографія, цистографія, сканування), лабораторні та біохімічні аналізи.

4. Ідентифікувати особливості перебігу окремих вад розвитку, які призводять до порушення уродинаміки.

5. Запропонувати алгоритм дії лікаря при порушенні уродинаміки та порушень акту сечовипускання.

6. Запропонувати тактику ведення хворих із розладами акту сечовипускання та порушення уродинаміки.

7.Трактувати загальні принципи лікування захворювань, що супроводжуються порушенням уродинаміки та розладами акту сечовипускання.

8. Визначити показання до консервативного та оперативного лікування хворих із вадами розвитку сечової та статевої систем.

Вади розвитку нирок

Розрізняють аномалії кількості, положення, взаємини, величини й структури нирок.

- Аномалії кількості включають агенезію й третю, додаткову нирку.

- Аномалії положення представлені різними видами дистопії нирок.

- Аномалії [image: image1.png]


взаємини [image: image2.png]


представляють [image: image3.png]


собою [image: image4.png]


зрощення[image: image5.png]
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 симетричні й асиметричні форми зрощення. До першого відносять подково- і галетообразну, до других S-, L- і I-подібні нирки.

- Аномалії величини й структури включають аплазію, гіпоплазію, подвоєння нирки й кистознї аномалії.

Агенезія

Відсутність закладки органа зустрічається із частотою 1 на 1000 немовлят. Двостороння ниркова агенезія відзначається в 4 рази рідше однобічної й переважно в плодів чоловічої статі (у співвідношенні 3:1). Діти з агенезією обох нирок (аренією) нежиттєздатні й зазвичай народжуються мертвими. Однак описані казуїстичні спостереження досить тривалого виживання. Це можна пояснити чудовою особливістю дитячого організму, коли інші органи виконують функцію ураженого або повністю, що вийшов з ладу органа. При цьому функція виділення здійснюється печінкою, кишечником, шкірою й легенями.

Агенезія нирки зазвичай сполучається з відсутністю сечового міхура, дисплазією полових органів, нерідко з легеневою гіпоплазією, менингоцелє й іншими вродженими вадами.

Клініка й діагностика. Однобічна ниркова агенезія пов'язана з відсутністю утворення нефробластоми з однієї сторони. При цьому, як правило, відсутній відповідний сечовід, відзначається недорозвинення половини сечового міхура й нерідко статевого апарата. Єдина нирка зазвичай гіпертрофована й повністю забезпечує видільну функцію. У таких випадках аномалія протікає безсимптомно.

Підозра на солітарну нирку виникає при пальпації збільшеної безболісної нирки, однак діагноз можна поставити на підставі поглибленого рентгеноурологічного дослідження (екскреторна урографія, цистоскопія, ниркова ангіографія).

При урографії поява контрасту на стороні агенезії відсутній. Цистоскопія виявляє відсутність відповідного устя сечоводу й геміатрофію сечопузирного трикутника. Ангіографія вказує на відсутність ниркової артерії

Додаткова нирка
Додаткова нирка - надзазвичай рідка аномалія. До теперішнього часу описано не набагато більше 100 спостережень. Додаткова (третя) нирка значно менше звичайної, але має нормальну анатомічну будову. Кровопостачання її окремо за рахунок артерій, що відходять від аорти. Сечовід впадає в сечовий міхур самостійним устям, але може бути ектопован або сполучатися із сечоводом основної нирки. Описано випадки сліпого закінчення сечоводу.

Додаткову нирку варто відрізняти від верхнього сегмента подвоєної нирки. Розходження полягає в тім, що при подвоєнні збірна система нижнього сегмента нирки представлена двома більшими чашечками, а верхнього - однієї. Сегменти подвоєної нирки утворюють нерозривний контур паренхіми. У випадку ж додаткової нирки її паренхіма віддалена від основної нирки, а колекторна система містить три чашечки, як і основна, тільки в мініатюрі.

Клініка й діагностика. Клінічне значення додаткова нирка здобуває лише при ектопії устя сечоводу (постійне нетримання сечі) або її поразці внаслідок запального, пухлинного або іншого патологічного процесу. Діагноз можна поставити на підставі даних екскреторної урографії, ретроградної пиелографії, аортографії. Лікування при захворюванні додаткової нирки зазвичай полягає в нефректомії через малу функціональну цінність.
Дистопія
Під цією назвою розуміють незвичайне розташування нирок у зв'язку з порушенням в ембріогенезе процесу їхнього опускання. Частота аномалії в середньому 1:800. Дистопія нирки частіше спостерігається в осіб чоловічої статі. Оскільки процеси опускання й ротації взаємозалежні, дистопірована нирка повернена назовні, при цьому чим нижче дистопія, тим вентральнєє розташована ниркова балія. Дистопірована нирка нерідко має розсипний тип кровопостачання, судини її короткі й обмежують зміщуваність нирки. Функціональний стан дистопірованої нирки зазвичай знижено. Нирка, як правило, має часточкову будову. Форма її може бути найрізноманітнішої - овальної, грушоподібної, сплощеної й неправильної.
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Розрізняють високу дистопію, низьку й перехресну. До високої дистопії ставиться внутрігрудна нирка. Це дуже рідка аномалія. До теперішнього часу у світовій літературі кількість її описів не перевищує 90. При внутрігрудній дистопії нирка входить до складу діафрагмальної грижі. Сечовід подовжений, упадає в сечовий міхур. Різновидами низької дистопії є поперекова, здухвинна й тазова. При поперекової дистопії трохи повернена до переду балія перебуває на рівні IV поперекового хребця. Ниркова артерія відходить зазвичай вище біфуркації аорти. Нирка зміщається обмежено. Здухвинна дистопія характеризується більше вираженою ротацією балії допереду й розташуванням її на рівні LV – S1.

У порівнянні з попереково-дистопованою ниркою відзначається її зсув медіально. Ниркові артерії, як правило, множинні, відходять від загальної здухвинною артерії або аорти в місці біфуркації. Рухливості нирки при зміні положення тіла практично немає. Тазова нирка розташовується по середній лінії під біфуркацією аорти, за й трохи вище сечового міхура. Може мати саму вигадливу форму. Як правило, гіпоплазована в тім або іншому ступені. Судини нирки розсипного типу, є гілками загальної здухвинною або різних тазових артерій. Можливе сполучення тазової дистопії з поперекової або здухвинною дистопією контралатеральної нирки.

Перехресна дистопія характеризується зсувом нирки контралатерально.
При цьому, як правило, обидві нирки зростаються, утворюя S- або I- подібну нирку. Сечовід, що дренує дистопіровану нирку, впадає в сечовий міхур на зазвичайму місці. Судини нирки відходять нижче звичайного з одно- або контралатеральної сторони. 

Частота перехресної дистопії нирки 1:10 000 - 1:12 000.

Клініка й діагностика. При дистопії нирки клінічна картина обумовлена аномальним розташуванням органа. Провідним симптомом є біль, що виникає при зміні положення тіла, фізичній напрузі, метеоризмі. При перехресної дистопії біль локалізується в здухвинній області й ірадиює у пахову область протилежної сторони. Оскільки дистопірована нирка уражається патологічним процесом (гидронефротична трансформація, калькульоз, пієлонефрит) значно частіше, ніж звичайно розташована, нерідко приєднуються симптоми зазначених захворювань. Внутрігрудна дистопія клінічними проявами й даними оглядової рентгенографії може симулювати пухлину середостіння.

При поперековій і здухвинної дистопії нирка пальпуеться у вигляді слабоболючого малорухомого утворення. Виявляють дистопію зазвичай при екскреторної урографії, а у випадку різкого зниження функції нирки - при ретроградної пиелографії. Відзначають характерні ознаки дистопії: ротацію й незвичайну локалізацію нирки з обмеженою рухливістю.
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Нерідко виникають труднощі в диференціальній діагностиці поперекової та здухвинної дистопії й нефроптоза, особливо у випадках фіксованого нефроптоза, що характеризується низькою локалізацією й малою зміщуваністю нирки. Однак на урограмах при фіксованому нефроптозі можна відзначити медіальне розташування балії й звитий довгий сечовід. Іноді розмежувати цей стан допомагає лише ниркова ангіографія, яка виявляє коротку судинну ніжку при дистопії й подовжену - при нефроптозі.

Лікування. Відношення до дистопії нирки максимально консервативне. Операцію роблять при дистопії, ускладненої гідронефрозом або калькульозом. У випадках загибелі дистопірованої нирки виконують нефректомію. Оперативне переміщення нирки вкрай складно через розсипний тип кровопостачання й малий калібр судин.

Зрощення нирок становить близько 13% всіх ниркових аномалій. Розрізняють симетричні й асиметричні форми зрощення. До першого відносять підково- і галетовидну, до других - S-, L- і I-подібні нирки. При підкововидної аномалії нирки зростаються однойменними кінцями, ниркова паренхіма має вигляд підкови. Виникнення аномалії пов'язане з порушенням процесу опускання й ротації нирок. Підкововидна нирка розташована нижче звичайної, балії нирок спрямовані до переду або латерально. Кровопостачання, як правило, здійснюється множинними артеріями, що відходять від черевної аорти або її гілок.
Частіше (в 98% випадків) нирки зростаються нижніми кінцями. На місці з'єднання нирок є перешийок, представлений сполучною тканиною або повноцінною нирковою паренхімою, що нерідко має відособлений кровообіг. Перешийок перебуває поперед черевної аорти й нижньої порожньої вени, але може розташовуватися між ними або за ними.

Аномалія зустрічається в немовлят із частотою 1:400 - 1:500, причому в хлопчиків в 2.5 рази частіше, ніж у дівчинок. Подкововидна нирка нерідко сполучається з іншими аномаліями й вадами розвитку. Дистоповане розташування, слабка рухливість, аномальне відходження сечоводів і інші фактори сприяють тому, що подкововидна нирка легко піддається травматичним впливам.

Клініка й діагностика. Основною клінічною ознакою підкововидної нирки є симптом Ровзинга, що полягає у виникненні болю при розгинанні тулуба. Поява болючого нападу зв'язано зі здавленням судин і аортального сплетення перешийком нирки. Нерідко біль має невизначений характер і супроводжується диспепсичними явищами. Подкововидну нирку можна визначити при глибокій пальпації живота у вигляді щільного малорухомого утворення. Рентгенологічно при гарній підготовці кишечника нирка виглядає у вигляді підкови. Найбільше чітко контури нирки виявляються при ангіографії у фазі нефрограми.

На екскреторних урограмах подкововидна нирка характеризується ротацією чашечно-балієвої системи й зміною кута, складеного поздовжніми осями зрослих нирок. Якщо в нормі цей кут відкритий донизу, то при підковоподібній нирці - догори. Тіні сечоводів обрисовують "вазу для квітів": відійшовши від балій, сечоводи розходяться в сторони, потім по шляху в сечовий міхур поступово зближаються. 

Лікування. Операцію при подкововидної нирки роблять лише при розвитку ускладнень (гідронефроз, камені, пухлина й ін.). З метою віявлення характеру кровопостачання перед операцією доцільно виконати ниркову ангіографію. Плоско-овальне утворення, розташоване на рівні промонторія або нижче. Формується в результаті зрощення двох нирок обома кінцями ще до початку їхньої ротації. Кровопостачання галетовидної нирки здійснюється множинними судинами, що відходять від біфуркації аорти. Балії розташовуються до переду, сечоводи вкорочені. Аномалія зустрічається із частотою 1:26 000. 

Діагностика ґрунтується на даних пальпації черева й ректального пальцевого дослідження, а також на результатах екскреторної урографії й ниркової ангіографії. Такі форми характеризуються з'єднанням нирок протилежними кінцями. У випадку S- і I-подібної нирки поздовжні осі зрослих нирок паралельні, а осі нирок, що утворять L-подібну нирку, перпендикулярні один до одного. Балії S-подібної нирки звернені в протилежні сторони. 

I-подібна нирка виникає в результаті дистопії однієї нирки, частіше правої, у протилежну сторону. При цьому нирки зростаються, утворює єдиний стовп ниркової паренхіми з баліями, розташованими медіально. Зрощені ектопічні нирки можуть здавлювати сусідні органи й великі судини, викликаючи ішемію і виникнення захворювань.

Діагностика. Аномалії виявляють при екскреторної урографії й скануванні нирок. Якщо потрібно виконання операції (видалення каменів, пластику із приводу уростаза), показане проведення ниркової ангіографії. Оперативні втручання на зрощених нирках технічно важкі через складність кровопостачання

Під аплазією нирки розуміють важкий ступінь недорозвинення її паренхіми, що нерідко сполучається з відсутністю сечоводу. Вада формується в ранньому ембріональному періоді, до утворення нефронів. Розрізняють дві форми аплазії нирок - більшу й малу. При першій формі нирка представлена грудочкою фиброліпоматозної тканини й невеликими кистами. Нефрони не визначаються, відсутній ізолатеральний сечовід. Друга форма аплазії характеризується наявністю фіброкистозної маси з невеликою кількістю функціонуючих нефронів. Сечовід стоншений, має устя, але нерідко не доходить до ниркової паренхіми, закінчуючись сліпо. Аплазована нирка не має балії й сформовану ниркову ніжку. Частота аномалії коливається від 1:700 до 1:500. У хлопчиків вона зустрічається частіше, ніж у дівчинок.

Клініка й діагностика. Аплазована нирка клінічно нічим не проявляється й діагностується при захворюваннях контралатеральної нирки. Деякі хворі пред'являють скарги на біль в боці або животі, що зв'язано зі здавленням нервових закінчень фіброзною тканиною.

Виявлення аплазії нирки ґрунтується на даних рентгенологічних і інструментальних методів дослідження. На оглядовій рентгенограмі в рідких випадках на місці аплазованої нирки виявляються кисти з вапняними стінками. На тлі повітря, уведеного заочеревинно, аплазована нирка при гарній підготовці кишечника проглядається на томограмах у вигляді невеликої грудочки. При аортографії артерії не виявляються. 

Аплазію варто диференціювати від не функціонуючої нирки, агенезії й гіпоплазії нирки. Відрізнити нирку, що втратила функцію в результаті пієлонефриту, калькульозу, туберкульозу або іншого процесу, дозволяють ретроградна пієлографія й аортографія.

Агенезія характеризується відсутністю закладки ниркової паренхіми. При цьому, як правило, не розвивається ипсилатеральний (з тієї ж сторони) сечостатевий апарат: сечовід відсутній або представлений фіброзним тяжем або закінчується сліпо, є геміатрофія сечопузирного трикутника, яєчко відсутнє або не опущене. Диференціальній діагностиці допомагає цистоскопія, що виявляє при аплазії нирки в половині випадків устя відповідного сечоводу.

Гіпоплазовану нирку відрізняють від аплазії наявність функціонуючої  паренхіми, сечоводу, прохідного на всім протязі, і візуалізація судинної ніжки при аортографії.

Лікування. Необхідність лікувальних заходів при аплазії нирки виникає в трьох випадках: 1) при різко вираженому болю в області нирки; 2) при розвитку нефрогенної гіпертензії; 3) при рефлюксу в гіпоплазований сечовід. Лікування полягає у виконанні уретеронефректомії (видалення нирки й сечоводу).

Гіпоплазована нирка макроскопічно являє собою нормально сформований орган у мініатюрі. На розрізі її добре визначаються корковий і мозковий шари. Гістологічно виділяють три форми гіпоплазії:

1. проста гіпоплазія; 

2. гіпоплазія з олігонефронією; 

3. гіпоплазія з дисплазією.

Проста форма гіпоплазії характеризується лише зменшенням числа чашечек і нефронів. При другій формі зменшення кількості клубочків сполучається зі збільшенням їхнього діаметра, фіброзом інтерстиціальної тканини, розширенням канальців. Гіпоплазія з дисплазією проявляється розвитком сполучнотканних або м'язових муфт навколо первинних канальців. Є клубочкові або канальцеві кисти, а також включення лімфоїдної, хрящової й кісткової тканини. Ця форма гіпоплазії на відміну від двох перших нерідко супроводжується аномаліями сечовивідних шляхів.

Клініка й діагностика. Однобічна гіпоплазія може нічим не проявлятися все життя, однак відзначено, що гіпоплазована нирка нерідко виражається пієлонефритом і найчастіше служить джерелом розвитку нефрогенної гіпертензії.

Двостороння гіпоплазія нирок проявляється рано - у перші роки й навіть тиждень життя дитини. Діти відстають у рості й розвитку. Нерідко спостерігаються блідість, блювання, понос, підвищення температури тіла, ознаки рахіту. Відзначається виражене зниження концентраційної функції нирок. Однак дані біохімічних досліджень крові ще тривалий час залишаються нормальними. Артеріальний тиск підвищується лише при розвитку уремії. Захворювання нерідко ускладнюється пієлонефритом. Більшість дітей з вираженою двосторонньою гіпоплазією нирок гинуть від уремії в перші роки життя.

Однобічну гіпоплазію виявляють при рентгенологічному дослідженні із приводу пієлонефриту. На екскреторних урограмах відзначається зменшення розмірів нирки з добре контрастованою колекторною системою. Контури нирки можуть бути нерівними, балія помірно дилатована.

При гіпоплазії нирки чашечки не деформовані, як при пієлонефриті, а лише зменшені в числі й обсязі. На урограмах відзначається компенсаторна гіпертрофія контралатеральної нирки. Більшу допомогу в диференціальній діагностиці робить ниркова ангіографія. При гіпоплазії артерії й вени рівномірно стоншені на всім протязі, у той час як при вдруге зморщеній нирці ангіограма нагадує картину обгорілого дерева.

Біопсія нирки також може принести користь, однак практично її діагностична цінність при гіпоплазії обмежена.[image: image10.png]



Лікування. У випадках однобічної гіпоплазії, ускладненої пієлонефритом і гіпертензією, лікування зводиться до нефректомії.

При двосторонній гіпоплазії нирок, ускладненою важкою нирковою недостатністю, урятувати хворого може тільки двостороння нефректомія з наступною трансплантацією нирки. 

Кистозні аномалії нирок відзначаються із частотою 1:250, однак найчастіше діагноз ставлять лише в дозрілих літах. Найчастішим з кистозних поразок є полікістоз нирок. Полікістоз нирок (полікістозна дегенерація, полікістозна хвороба) - спадкоємна аномалія, що вражає обидві нирки. 

Полікистоз, що зустрічається в дозрілих літах, передається доминантно з аутосомним і мономерним геном, а так званий злоякісний полікістоз дитячого віку - рецессивно.

Розвиток піликістоза зв'язують із порушенням ембріогенеза в перші тижні, що приводить до незрощення канальцев метанефроса зі збірними канальцами сечовідного зачатка. Немаловажну роль при цьому грає недостатнє кровопостачання ниркової паренхіми. Кісти розділяються на гломерулярні, тубулярні й екскреторні. Гломерулярні кисти не мають зв'язку з канальцевою системою й тому не збільшуються. Вони зустрічаються в немовлят; характерно ранній розвиток ниркової недостатності, що приводить до швидкої загибелі дитини. Тубулярні кісти утворюються зі звитих канальців, а екскреторні - зі збірних трубок. Ці кісти нерівномірно, але постійно збільшуються у зв'язку з утрудненням спорожнювання.

Серед дітей з полікістозом нирок в 5% виявляються кістозні зміни печінки, в 4% - селезінки, рідше - легенів, підшлункової залози, яєчників.

Клініка й діагностика. Полікістоз нирок у різних вікових групах проявляється по-різному. У дітей раннього віку полікістоз нерідко ускладнюється жорстким пієлонефритом, що швидко приводить до анурії й уремії. 

У старших дітей захворювання супроводжується тупим болем у попереку, періодичною гематурією, артеріальною гіпертензією (в 70%). Відзначаються поліурія, гіпоізостенурія й никтурія. Пальпаторно визначаються збільшені горбисті нирки. У подібних випадках важливо з'ясувати сімейний анамнез, що полегшить діагностику. Приєднання пієлонефриту характеризується відповідними змінами в аналізах сечі, що прогресує розвитком ниркової недостатності.

Полікістоз нирок виявляють за допомогою екскреторної урографії, сканування й ниркової ангіографії.

На урограмах при збереженій функції визначаються збільшені нирки, подовження й розсовування шийок чашечок з колбовидной деформацією останніх. Сканування виявляє збільшення нирки й дефекти паренхіми у зв'язку з нерівномірним нагромадженням ізотопу. При ангіографічному дослідженні визначається збідніння судинної мережі, розсовування артеріальних гілок. Нефрограмма має плямистий вигляд.

Диференціальний діагноз варто проводити з іншими кистозними поразками нирок і пухлиною Вільмса. При цьому необхідно мати на увазі, що поликистоз завжди є двостороннім на відміну від зазначених захворювань, які частіше вражають одну нирку. Відрізнити поликистоз від пухлини Вільмса дозволяє ангіографія, що при наявності пухлини виявляє збільшення тільки однієї ділянки нирки і його підвищену васкуляризацию.

Лікування. Ціль лікування - боротьба із пієлонефритом, гіпертензією, корекція водно-електролітного балансу. Оперативне втручання стає необхідним при профузній нирковій кровотечі, обтурируючому камені, піонефрозе або розвитку злоякісної пухлини нирки.

У термінальній стадії ниркової недостатності прибігають до хронічної гомотрансплантації й трансплантації нирки.

Прогноз при полікистозі несприятливий. Хворі рідко живуть більше 10-12 років після початку клінічних проявів, хоча відомі випадки й тривалого (до 70 років) виживання при доброякісному плині захворювання.

Губчата нирка (медулярна спонгіозна нирка, нирка з губчатими пірамідами). Це рідка вроджена спадкоємна аномалія, при якій кістозно розширені збірні трубки пірамід. Аномалія клінічно не проявляється, якщо не розвиваються ускладнення у вигляді нефрокальцинозу, калькульозу або пієлонефриту. 

Однак у половини носіїв цієї аномалії й у неускладнених випадках відзначаються постійна помірна протеїнурія, мікрогематурія або лейкоцитурія.

Діагноз ставлять на підставі даних екскреторної урографії по типовій ознаці ("букет квітів" у зоні пірамід).

Лікування. При відсутності ускладнень лікування не потрібно.

Мультикистозна дисплазія. Аномалія, при якій одна або значно рідше обидві нирки заміщені кистозними порожнинами й позбавлені паренхіми. Сечовід відсутній або рудиментарний. Іноді до нирки  приєднується яєчко або його придаток відповідної сторони. Двостороння аномалія несумісна з життям. При однобічній поразці скарги виникають лише у випадку росту кіст і сдавлення навколишніх органів, що змушує виконувати нефректомію. Солітарна кіста - одиночне кістозне утворення круглої або овальної форми, що виходить із паренхіми нирки й виступає над її поверхнею. Украй рідко спостерігається дермоїдная кіста, що містить деривати ектодерми: волосся, сальні маси, зуби.

Клініка й діагностика. Найбільш характерними ознаками солітарної кісти є тупий біль в області нирки й транзиторна гематурія. У випадку нагноєння кісти біль підсилюється, підвищується температура. У ряді випадків захворювання ускладнюється пієлонефритом і артеріальною гіпертензією.

Діагноз ставлять за допомогою урографії, що виявляє серповидний дефект балії або чашечки й розсовування шийок чашечок. 

Лікування полягає у вилущуванні кісти, якщо дозволяє локалізація, або в розкритті й тампонуванні її порожнини білянирковою жировою клітковиною. Прогноз у віддалений термін після операції сприятливий.

Подвоєння нирок 

Це найчастіша аномалія нирки, що зустрічається в 1 з 150 немовлят, причому в дівчинок в 2 рази частіше, ніж у хлопчиків. Вона може бути одне- і двосторонньої. Виникнення аномалії пов'язане з розщепленням сечовідного зачатка на самому початку або на шляху перед вростанням його в нефрогенную бластему.

Верхній сегмент нирки становить близько 1/3 всієї ниркової паренхіми, дренується верхньою групою чашечок, що впадають в окрему балію. У балію нижнього сегмента впадають середня й нижня групи чашечок. Приблизно в половині випадків кожний сегмент подвоєної нирки має ізольований кровообіг з аорти. Сечоводи, що відходять від балій подвоєної нирки, проходять поруч  і впадають у сечовий міхур або роздільно, або зливаються в один стовбур на тім або іншому рівні. При злитті сечоводів мова йде про неповне їхнє подвоєння. Цей стан може привести до виникнення уретероуретерального рефлюкса, пов'язаного з несинхронним скороченням і розслабленням гілок сечоводу. 

Уретероуретеральний рефлюкс є функціональною перешкодою, що сприяє застою сечі, розвитку пієлонефриту. 

При повному подвоєнні сечоводу основний стовбур, що відходить від нижнього сегмента подвоєної нирки, відкривається в куті сечоміхурного трикутника, а другий - поруч або дистальне (закон Вейгерта-Мейера). 

Клініка й діагностика. Подвоєння сечоводів у ряді випадків є причиною пузирно-сечовідного рефлюксу через неповноцінність замикального механізму устів. Частіше рефлюкс відбувається в нижній (основний) сегмент подвоєної нирки.

Аномальна будова нирки й сечоводів сприяє розвитку різних придбаних захворювань (приблизно в 30%), серед яких на першому місці коштує пієлонефрит. При цьому відповідний сечовід виявляється значно подовженим, розширеним, звитим (мегауретер).

Людина з подвоєною ниркою може прожити довге життя без яких-небудь скарг і клінічних проявів. Аномалія виявляється зазвичай при обстеженні із приводу пієлонефриту.

Лікування. Оперативне лікування при подвоєнні нирок і сечоводів показано в наступних випадках:

- при повній анатомічній і функціональній деструкції одного або обох сегментів нирки (роблять гемінефруретеректомію або нефректомію); 

- при[image: image11.png]
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або пієлоанастомоз; якщо є рефлюкс, роблять антирефлюксну операцію); 

- при наявності уретероцеле показане його висічення з неоімплантацією сечоводів в сечовий міхур.

Гідронефроз - прогресуюче розширення балії й чашечок, що виникає внаслідок порушення відтоку сечі в області мисково-сечовідного сегменту.

Причини, що викликають гідронефроз, можуть бути анатомічними, у число яких входять стеноз мисково-сечовідного сегмента, ембріональні тяжи й спайки, фіксований перегин сечоводу, високе відходження сечоводу, аберантна судина, що віджимає мисково-сечовідний сегмент, клапан сечоводу, і функціональними, обумовленими дисплазією м'язів і нервових елементів стінки сегмента й порушенням прохідності перистальтичної хвилі в ньому. 

Найбільш частою причиною гідронефрозу в дитячому віці є стеноз мисково-сечовідного сегмента. Виникнення його пов'язане з порушенням процесу реканалізації сечоводу в ембріогенезе. 

Наслідком антенатального запалення є ембріональні тяжи й спайки, що здавлюють його ззовні або викликають фіксований перегин. 

У частини хворих утруднення спорожнювання балії пов'язане з додатковими аберрантними судинами, постійна пульсація яких може приводити до склеротичних змін у стінці сечоводу й порушенню його прохідності. Високе відходження сечоводу є наслідком уродженої аномалії й приводить до переважного розширення нижньої частини балії. 

Однієї із причин гідронефрозу є клапани сечоводу, що локалізуються в області мисково-сечовідного сегмента, які є складкою слизуватої оболонки (слизуваті клапани), або в їхній склад входять всі шари сечоводу.

Незалежно від причин, що викликають розвиток гідронефрозу, патогенез його подібний у всіх випадках. Затримка сечі в балії внаслідок утрудненого відтоку викликає ішемію й поступову атрофію ниркової паренхіми. Швидкість розвитку цього процесу зв'язана зі ступенем обструкції й типом балії. При внутрінирковій балії цей процес розвивається швидше. При наявності перешкоди відтоку балія якийсь час справляється з функцією виведення сечі за рахунок робочої м'язової гіпертрофії, потім наступає її атонія, балія значно розтягується, чашечки збільшуються й здобувають монетоподібну форму, значно розширюються їхні стінки.

Стаз сечі й ішемія органа сприяють приєднанню як пієлонефриту, що зустрічається в 87% хворих.

Клініка й діагностика. Основними клінічними проявами гідронефрозу є больовий симптом, зміни в аналізах сечі й симптом пальпируемой пухлини в животі. Болючий синдром відзначається в 80% хворих. Болі носять різноманітний характер - від ниючих тупих до нападів ниркової кольки. Частота й інтенсивність болю пов'язані із приєднанням пієлонефриту й/або розтяганням ниркової капсули на тлі різкого порушення відтоку сечі. Біль зазвичай локалізується в області пупка, лише діти старшого віку скаржаться на біль у поперековій області. Зміни в аналізах сечі характеризуються лейкоцитурією і бактеріурією (при приєднанні пієлонефриту) або гематурією.

Симптом пальпуємої пухлини служить нерідким клінічним проявом гідронефрозу, особливо в маленьких дітей зі слабко розвитий передньою черевною стінкою. Утворення зазвичай виявляється лікарем випадково при пальпації передньої черевної стінки. Іноді його визначають і самі батьки, що служить причиною звертання до лікаря. Пухолиноподібне утворення має чіткі контури, рухливе, еластичної консистенції, розташовується на рівні пупка або вище його в правій або лівій половині живота. Основними методами діагностики гідронефрозу в дітей є ультразвукове сканування, екскреторна урографія, радіонуклідне дослідження й ниркова ангіографія.

При ультразвуковому дослідженні віявляється збільшення розмірів нирки за рахунок розширення її колекторної системи ущільнення паренхіми. Сечовід не візуалізується. Наступним етапом дослідження є виконання екскреторної урографії. Характерна рентгенологічна картина гідронефрозу: розширення й монетоподібна деформація чашечок, їхніх шийок, розширення балії. Слід зазначити, що при виконанні екскреторної урографії у хворих з підозрою на гідронефроз обов'язковим є виконання відстрочених рентгенівських знімків для одержання чіткої картини на тлі зниження ниркової функції й великого обсягу колекторної системи нирки. Сечовід при гідронефрозі виявляється рідко, зазвичай на відстрочених знімках; він вузький, контрастується по цистоїдному типі, хід його звичайний.

Радіонуклідне дослідження дозволяє кількісно оцінити ступінь збереженості ниркової функції й визначити тактику лікування.

Лікування гідронефрозу тільки оперативне. Показання до операції встановлюються після підтвердження діагнозу. Обсяг оперативного втручання визначається ступенем збереженості ниркової функції. Якщо функція нирки знижена незначно, виконують реконструктивно-пластичну операцію-резекцію зміненого мисково-сечовідного сегмента з наступною пієлоуретеростомією (операція Хайнеса-Андерсена-Кучери). 

Якщо зміни функції нирки необоротні, встає питання про нефректомію. Післяопераційний прогноз захворювання багато в чому залежить від ступеня збереженості функції нирки й активності пієлонефротичного процесу. 

Диспансерне спостереження за дітьми після оперативного втручання із приводу гідронефрозу, здійснюється спільно урологом і нефрологом. Контрольне рентгенологічне дослідження виконують із інтервалом 6-12 міс. Гарна прохідність мисково-сечовідного сегмента й відсутність загострень пієлонефриту протягом 5 років дозволяють зняти дитини з обліку
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