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ΧȢ 6ÒÏÚÅÎï ÖÁÄÙ ÍÏéÏÖïÈÏ ĭÓÔÒÏÊþ





Embryologie



ΨΦϻ ÖĤÅÃÈ ÖĻÖÏÊÏÖĻÃÈ ÖÁÄ

ÐĠÅÄÓÔÁÖÕÊþ 
ÎÅÊéÁÓÔñÊĤþ ÐĠþéÉÎÕ ÃÈÒÏÎÉÃËïÈÏ ÏÎÅÍÏÃÎñÎþ ÌÅÄÖÉÎ 
(CHRI) 

666 ÌÅÄÖÉÎ  Á ÍÏéÏÖĻÃÈ ÃÅÓÔ



0ÒÅÎÁÔÜÌÎþ ÄÉÁÇÎÏÓÔÉËÁ 



Oligohydramnion

0ÒÅÎÁÔÜÌÎþ ÄÉÁÇÎÏÓÔÉËÁ



0ÏÓÔÎÁÔÜÌÎþ ÖÙĤÅÔĠÅÎþ

Sonografie

oligohydramnia, 
ÐÒÅÎÁÔÜÌÎþ ÏÂÏÕÓÔÒÁÎÎï ÄÉÌÁÔÁÃÅȟ 
ÄÉÌÁÔÁÃÅ ÓÏÌÉÔÜÒÎþ funËéÎþledviny nebo 
ÐĠÉ ÐÏÄÅÚĠÅÎþ ÎÁ ÃÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ ÍÏéÏÖï ÔÒÕÂÉÃÅ



%ÔÉÏÌÏÇÉÅ  ÃÈÒÏÎÉÃËïÈÏ ÏÎÅÍÏÃÎñÎþ 
ledvin (CKD) 5. st.

CAKUT ɀ60% 

ΨΫϻ ÏÂÓÔÒÕËéÎþ 
uropatie

ÃÈÒÏÎÉÃËÜ
glomerulonefr.

22%

hypoplazie 
ledvin
13%

ÏÓÔÁÔÎþ
13%

cyst. choroba 
ledvin 
11%

ÎÅÆÒÏÎÏÆÔĻÚÁ
9%

HUS
7%

ÏÂÓÔÒÕËéÎþ ÕÒÏÐÁÔÉÅ

ÃÈÒÏÎÉÃËÜ '.

hypoplazie ledvin

ÏÓÔÁÔÎþ

cyst. choroba ledvin

ÎÅÆÒÏÎÏÆÔĻÚÁ

HUS

Seeman4ȟ *ÁÎÄÁ * $ñÔÓËÜ nefrologie, 2015 MF, 346



2ÅÎÜÌÎþ ÁÇÅÎÅÚÅ

SeemanT, Janda J et al, DŊtsk§ nefrologie, 1. vyd§n², Praha, Mlad§ 

fronta a.s., 2015, 525s, ISBN978-80-204-3360-2



2ÅÎÜÌÎþ ÈÙÐÏÐÌÁÚÉÅȟ ÄÙÓÐÌÁÚÉÅȟ 
hypodysplazie



!ÎÏÍÜÌÉÅ ÔÖÁÒÕ Á ÐÏÚÉÃÅ

Å2ÅÎÜÌÎþ ÅËÔÏÐÉÅȟ malrotace

Å&ĭÚÎþ ÁÎÏÍÜÌÉÅ



6ÅÚÉËÏÕÒÅÔÅÒÜÌÎþreflux (VUR)



0ÒÉÍÜÒÎþ VUR-etiologie

ĭÓÔþ ÍÏéÏÖÏÄĳȡ 



VUR-
klasifikace
I.-6ȢÓÔÕÐÎñ

MCUG V. st.: MUDr. J. Langer



VUR-klasifikace
Å0ÒÉÍÜÒÎþ

Å3ÅËÕÎÄÜÒÎþ
ÅÐĠÉ ÚÄÖÏÊÅÎþȟ ÕÒÅÔÅÒÏËïÌÅ, 
ÅËÔÏÐÉÃËïÍ ÕÒÅÔÅÒÕȟ 
ÄÉÖÅÒÔÉËÌÕ ÍÏéȢ ÍñÃÈĻĠÅ
ÅÉÎÆÒÁÖÅÚÉËÜÌÎþobstrukce
ÅÎÅÕÒÏÇÅÎÎþ ÐÏÒÕÃÈÙ ÍÉËÃÅ
ÅÔñĿËÜ )-#
ÅÔÒÁÕÍÁȟ ÃÉÚþ ÔñÌÅÓÏ
ÅÉÁÔÒÏÇÅÎÎþÐÏĤËÏÚÅÎþ 56 
junkce



)ÚÏÔÏÐÏÖÜ cystografie

VUR- diagnostika
-ÉËéÎþ 

cystouretrografieɀ
MCUG

0ÒÉÍÁÒÎþVUR 
(dr.Langer)

3ÅËÕÎÄÜÒÎþ 652 
(dr.Langer)

IVO

USG



6ÅÚÉËÏÕÒÅÔÅÒÜÌÎþreflux (VUR)

ÒÅÆÌÕØÎþnefropatie 

DMSA scans jizvami



4ÅÒÁÐÅÕÔÉÃËĻ ÐĠþÓÔÕÐ Ë 652 

ÅËÏÎÚÅÒÖÁÔÉÖÎþ

ÅÃÈÉÒÕÒÇÉÃËĻ



PrognĕÚÁVUR
ÅÍÁÔÕÒÁéÎþ ÔÅÏÒÉÅ ɀÔÒÖÁÌÜ ÁÎÔÉÂÁËÔÅÒÉÜÌÎþ 

ÐÒÏÆÙÌÁØÅ ÖÅÄÅ ËÅ ÓÐÏÎÔÜÎÎþ ĭÐÒÁÖñ 652

ÄÏ ÄÏÓÐþÖÜÎþ-

ÅÓ ĭÓÐñĤÎÏÓÔþȡ   

ÅÐĠÉ      ΧȢÓÔȢ 652  - 72- 91%

2. st.  - 61-84%

3. st.  - 49- 71%

4.st.    - 32- 40%

5.st.   - 14%

Å652 Ͻ ÊÉÚÖÅÎþ ÖÅÄÏÕ Ë ÈÙÐÅÒÔÅÎÚÉȟ ÃÈÒÏÎÉÃËï ÌÅÄÖÉÎÎï 
ÎÅÄÏÓÔÁÔÅéÎÏÓÔÉ Á ÓÅÌÈÜÎþ ÌÅÄÖÉÎ



VUR ɀ
ÃÈÉÒÕÒÇÉÃËÜ ÏÐÅÒÁÃÅ

ÏÔÅÖĠÅÎï ÏÐÅÒÁÃÅɀÅØÔÒÁÖÅÚÉËÜÌÎþ

- ÉÎÔÒÁÖÅÚÉËÜÌÎþ(Cohen)

- ËÏÍÂÉÎÏÖÁÎï

ÅÎÄÏÓËÏÐÉÃËï ÏÐÅÒÁÃÅ- laparoskopie

- ÔÒÁÎÓÕÒÅÔÒÜÌÎþÐÏÄÓÌÉÚÎÉéÎþ ÉÎÊÅËÃÅ ÎÁÐĠȢ Defluxu
ɉÖÉÓËĕÚÎþ ÇÅÌȡ ËÏÐÏÌÙÍÅÒ dextranomeruÁ ÈÙÁÌÕÒÏÎÏÖï ËÙÓÅÌÉÎÙ)



A Dlouhodob§ atb profylaxe a USG sledov§n²

B Atb profylaxe , USG sledov§n² a zopakujeme MCUG 

event. za 6-12 mŊs²cŢ

C Atb profylaxe a napl§nujeteendoskopick® Śeġen² VUR 

oboustrannŊ pomoc² aplikace Defluxu do stŊny 

moļ.mŊchĨŚe pod ¼st² moļovodŢ

D Atb profylaxe a reimplantace moļovodu vlevo

E Nic z uvedenĨch



U 7 mŊs²ļn²ho chlapce jsem diagnostikovali (dle MCUG) 

prim§rn² VUR 2.stupnŊ vpravo a vlevo VUR 4.stupnŊ s 

m²rnou hydronefrosou (dle USG). JakĨ bude nejvhodnŊjġ² 

postup vzhledem k dg.? Vyber spr§vnou odpovŊŅ a 

zdŢvodni:

A Dlouhodob§ atb profylaxe a USG sledov§n²

B Atb profylaxe, USG sledov§n² a zopakujeme MCUG 

event. za 6-12 mŊs²cŢ

C Atb profylaxe a napl§nujeġendoskopick® Śeġen² VUR 

oboustrannŊ pomoc² aplikace Defluxu do stŊny 

moļ.mŊchĨŚe pod ¼st² moļovodŢ

D Atb profylaxe a reimplantace moļovodu vlevo

E Nic z uvedenĨch



/ÂÓÔÒÕËéÎþ ÕÒÏÐÁÔÉÅ

(Homsy YL, 1988, Koff  SA, 1986), 



2ÏÚÄñÌÅÎþ 
ÏÂÓÔÒÕËéÎþÃÈ 
ÕÒÏÐÁÔÉþ

6ÒÏÚÅÎï ÖÓȢ ÚþÓËÁÎï

"ÅÎÉÇÎþ ÖÓȢ ÍÁÌÉÇÎþ

3 éÜÓÔÅéÎÏÕ ÎÅÂÏ ĭÐÌÎÏÕ ÏÂÓÔÒÕËÃþ

5ÎÉÌÁÔÅÒÜÌÎþ éÉ ÂÉÌÁÔÅÒÜÌÎþ

!ËÕÔÎþ éÉ ÃÈÒÏÎÉÃËï



/ÂÓÔÒÕËÃÅ ÍÏéÏÖĻÃÈ ÃÅÓÔ

LissauerT, ClayenG, Illustrated

Textbookof Paediatrics, 2nd eddition, 

2003, 410s, ISBN 0723 043243 0

ÎÅÊéÁÓÔñÊĤþ Õ ÄñÔþȡ
Á obstrukce v 
ÐÙÅÌÏÕÒÅÔÅÒÜÌÎþÍ
ÐĠÅÃÈÏÄÕ ɀÐÒÉÍÜÒÎþ 
ÈÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÁ

Á obstrukce v 
ÕÒÅÔÅÒÏÖÅÚÉËÜÌÎþÍ
ÓÐÏÊÅÎþ  -ÐÒÉÍÜÒÎþ 
megaureter

ÁÃÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ uretry



(ÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÁ(obstrukce PUJ)

+ÌÉÎÉÃËï ÐĠþÚÎÁËÙȡ(pÒÅÎÁÔÁÌÎþUSG)
ÅaÓÙÍÐÔÏÍÁÔÉÃËï (. ήΦϻ
ÅÆÅÂÒÉÌÎþ )-#ȟ ÕÒÏÓÅÐÓÅ
ÅÎÅÐÒÏÓÐþÖÜÎþ
ÅÈÍÁÔÎÜ ÒÅÚÉÓÔÅÎÃÅ
Åbolest
ÅhÅÍÁÔÕÒÉÅȟ #(2) ɉÂÉÌÁÔÅÒÜÌÎþɊ

Etiologie (ÎÅĭÐÌÎÜ ÁÎÁÔÏÍÉÃËÜ ÎÅÂÏ 
ÆÕÎËéÎþ ÐĠÅËÜĿËÁ Ö 05 ÐĠÅÃÈÏÄÕɊ: 
ÅÓÔÅÎĕÚÁ 05*ȟ ÃÈÌÏÐĐÏÖï ÓÌÉÚÎÉéÎþ 
ĠÁÓÙ
ɆÁÂÅÒÁÎÔÎþ ÃïÖÙ ɉΧΫ-20%)



Diagnostick® moģnosti

DŢleģit§ identifikace pŚ²padŢ s vĨznamnou 

obstrukc², kter§ povede ktrval®mu 

poġkozen² ledviny, jestliģe nebude vļas a 

adekv§tnŊ l®ļena. 

- ultrasonografie

- izotopov® metody  

- RTG

- magnetick§ rezonance



Ultrasonografie ÈÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÁ

HN I ïII. st. HN III.-IV. 



Ultrasonografie ÈÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÁ

HN I ïII. st. HN III.-IV. 



3ÏÕéÁÓÎĻ ÐĠþÓÔÕÐ Ë ÖÒÏÚÅÎï (.



#ÈÉÒÕÒÇÉÃËÜ ÔÅÒÁÐÉÅ ÈÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÙ
Åpyeloplastika(resekce ÚĳĿÅÎïéÜÓÔÉ ÍÏéÏÖÏÄÕȟ 

ÐĠþÐȢ ÒÅÐÏÚÉÃÅ ÃïÖ Ɋ
- ÏÔÅÖĠÅÎÜ ÒÅÓÅËéÎþ ÎÅÂÏ ÌÁÐÁÒÏÓËÏÐÉÃËÜ 
pyeloplastikasec. Anderson a HynesɉÚÜÖÉÓþ ÎÁ ÖñËÕ 
Á ÈÍÏÔÎÏÓÔÉ ÄþÔñÔÅɊ



KlasifikaceÍÅÇÁÕÒÅÔÅÒĳ

ÅMegaureter

ÅÐÒÉÍÜÒÎþ

.   

ÅÓÅËÕÎÄÜÒÎþ



Å2ÅÆÌÕËÔÕÊþÃþmegaureter(spojen s 
ÖÅÚÉËÏÕÒÅÔÅÒÜÌÎþÍrefluxem)
Å/ÂÓÔÒÕËéÎþɉÎÅÊéÁÓÔñÊÉ Ö ÕÒÅÔÅÒÏÖÅÚÉËÜÌÎþ
junkci)
Å)ÄÉÏÐÁÔÉÃËï (nejsou spojeny s refulxemani 
ÏÂÓÔÒÕËÃþ ÓÅ ÏÚÎÁéÕÊþ ÊÁËÏ megauretery
ÎÅÏÂÓÔÒÕËéÎþ Á ÎÅÒÅÆÌÕËÔÕÊÉÃþ). 

Klasifikace ÍÅÇÁÕÒÅÔÅÒĳ



0ÒÉÍÜÒÎþ ÏÂÓÔÒÕËéÎþ megaureter
(obstrukce ÕÒÅÔÅÒÏÖÅÚÉËÜÌÎþjunkce)  



#ÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ uretry
Incid.1 : 5 000 - 8 000

#ÈÁÒÁËÔÅÒÉÓÔÉÃËĻ 53' ÎÜÌÅÚ ÉÎ utero

ÅÖÅÌËĻ ÓÉÌÎÏÓÔñÎÎĻ ÍñÃÈĻĠ Ó ÔÒÁÂÅËÕÌÉÚÁÃþ

ÅÏÂÏÕÓÔÒÁÎÎÜ ÈÙÄÒÏÎÅÆÒĕÚÁs megauretery

Åoligohydramnion

ÅɉÐÌÉÃÎþ ÈÙÐÏÐÌÜÚÉÅ, sy0ÏÔÔÅÒÏÖïɊ



#ÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ uretry (CHZU)

#ÈÁÒÁËÔÅÒÉÓÔÉÃËĻ ÖÚÈÌÅÄ
ÐĠÅÓĻÐÁÃþÃÈ ÈÏÄÉÎ
#(:5 ÐĠÉ -#5'

USG s CHZU

3ÃÈÅÍÁÔÉÃËï ÚÏÂÒÁÚÅÎþ ÐÏÚÉÃÅ 
ȵÍÅÍÂÒÁÎĕÚÎþȰ #(:5 



#ÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ uretry

+ÌÉÎÉËÁ ÐÏÓÔÎÁÔÜÌÎñȡ



#ÈÌÏÐÅĐ ÚÁÄÎþ uretry
0ÏÓÔÎÁÔÜÌÎþ ÐïéÅ

ÅÅÎÄÏÓËÏÐÉÃËÜ ÔÒÁÎÓÕÒÅÔÒÜÌÎþÒÅÓÅËÃÅ ÃÈÌÏÐÎñ  ɉ452Ɋ
(ÅÌÅËÔÒÏËÁÕÔÅÒÉÚÁÃþ)
ReTUR

ÅÄÅÒÉÖÁéÎþ ÖĻËÏÎ ɉÐÕÎËéÎþ epicystostomie, 
vezikostomie)

.ÕÔÎÜ ÄÌÏÕÈÏÄÏÂÜ ÐïéÅ Á ÐĠþÓÔÕÐ Ë ÓÅËÕÎÄÜÒÎþÍ 
ÐÁÔÏÌÏÇÉþÍ

ΨΫϻ ÃÈÌÁÐÃĳ Ó #(:5 ËÏÎéþ Ö ÔÅÒÍÉÎÜÌȢ ÓÔÁÄÉÕ  #(2) ÐĠÅÄ 
ÄÏÓÁĿÅÎþÍ ÐÕÂÅÒÔÙ 



Zdvojen² dut®ho syst®mu ledviny

vĨskyt 0,9%

652 Õ ΫΦϻ ËÏÍÐÌÅÔÎþÃÈ ÚÄÖÏÊÅÎþ Á Õ ΨΫϻ ÐÁÃÉÅÎÔĳ Ó ÕÒÅÔÅÒ fissus

-ÁÓÙÍÐÔÏÍÁÔÉÃËï ÚÄÖÏÊÅÎþ Ó ÊÉÎÁË ÎÏÒÍÜÌÎþÍ  ÎÜÌÅÚÅÍ ÎÁ    
ÄÕÔĻÃÈ ÓÙÓÔïÍÅÃÈ Á ÐÁÒÅÎÃÈÙÍÕ

-ÐÁÔÏÌÏÇÉÃËĻ 53' ÎÜÌÅÚ ÎÁ ËÁÌÉÃÈÏÖÏÐÜÎÖÉéËÏÖïÍÓÙÓÔïÍÕȟ   
ÍÏéÏÖÏÄÕ éÉ ÐÁÒÅÎÃÈÙÍÕ ÊÅÄÎÏÈÏ  ÎÅÂÏ ÏÂÏÕ 
ÓÅÇÍÅÎÔĳ - -#5' Á  ÉÚÏÔÏÐÏÖï ÖÙĤÅÔĠÅÎþ



+ÏÍÐÌÅÔÎþ ÚÄÖÏÊÅÎþ ÄÕÔïÈÏ ÓÙÓÔïÍÕ 
ledviny A B



Dif.dg MCDK (multicysticdysplasticK) vs. 
PKD (polycystickidneydiseaseɀADPKD/ARPKD)

MCDK ADPKD (autos.dominant PKD
/ARPKD (auto.recessivePKD)

ÊÅÄÎÏÓÔÒÁÎÎï ɉÖñÔĤÉÎÏÕ), 
ÒÉÚÉËÏ ÐÏÓÔÉĿÅÎþ ÄÁÌĤþÈÏ 
ÐÌÏÄÕ ÊÅ ÍÅÎĤþ ÎÅĿ Ϋϻ

ÖĿÄÙÏÂÏÕÓÔÒÁÎÎï ÐÏÓÔÉĿÅÎþ

- cysty se mohouÏÂÊÅÖÉÔ ÁĿ ÄÏ ΩΦ ÌÅÔ ÖñËÕ
+genetika

etiologie ÖĻÖÏÊÏÖÜporucha  
urotraktu

ÇÅÎÅÔÉÃËïÍÕÌÔÉÓÙÓÔïÍÏÖïÏÎÅÍÏÃÎñÎþ 
ɉÃÙÓÔÙ ɉÊÜÔÒÁȟ ÓÌÉÎÉÖËÁɊȟ ÁÎÅÕÒÙÓÍÁÔÁȣɊ
PKD1(chrom.16),PKD2(chrom.4)
/PKHD1(chrom.6)

ÐÒÏÇÎĕÚÁ$ÏÂÒÜ (ADPKD): CHRI-ΫΦϻ ÖÅ ÖñËÕ Ϋέ-73let/
(ARPKD) neonat.mortalita30-50%, z 
ÐĠÅĿÉÖĤþÃÈ ÄÏ ΧΦ ÌÅÔ ΩΦϻ ÄñÔþ ÊÅ ÎÁ ÄÉÁÌĻÚÅ 
nebo po transplantaci

incidence 1:4300 1:400-1:1000(ADPKD)
1:6000- 20000 (ARPKD)



Multicystick§dyspl§zieledviny

Klinick® projevy:

ÁhmatnĨ ¼tvar v bŚiġe  (25%)

ÁIMC (7-29% (Psooy K 2007))

Áhypertenze 

Ásn²ģen² ren§ln²ch funkc² (u pacientŢ s 

druhostrannou anom§li² CHRI (29%) a end-stage

renal disease (21%) u dŊt² v 7 letech vŊku s MCDK 
(Psooy K 2007) )

ÁpravdŊpodobnost malign² degenerace 

multicysticky zmŊnŊn® ledviny nepŚekraļuje 

riziko ve zdrav® populaci (Narchi H 2005)

Ákontralater§ln² anom§lie v 19 - 50%



Multicystick§dyspl§zieledviny
0ĠÉ ÎÅËÏÍÐÌÉËÏÖÁÎïÍ ÐÒĳÂñÈÕ -ËÏÎÚÅÒÖÁÔÉÖÎþ ÐÏÓÔÕÐ

ɉéÁÓÔĻ ÐÒÅÎÁÔÜÌÎþ ÚÜÎÉËȟ ΨΦ-ΨΫϻ ÚÁÎÉËÜ ÂñÈÅÍ ÐÒÖÎþÃÈ Ψ ÌÅÔ ĿÉÖÏÔÁɊ

ÁMCUG

Á
99mTc-DMSA (dimerkaptosukcin§t) po 2. mŊs²ci vŊku ï

pŚedpokl§d§me afunkci

ÁUSG a klinick® kontroly, konzervativn² postup



$ÉÁÇÎĕÚÁȡ

1.-ÏÌÅËÕÌÜÒÎþ (PKD gen, polycystinprotein) 

-ÎÅÐĠþÍÜ ÄÉÁÇÎÏÓÔÉËÁ ɀÖÁÚÅÂÎÜ ÁÎÁÌĻÚÁ

-ÐĠþÍÜ ÄÉÁÇÎÏÓÔÉËÁ ɀÄÅÔÅËÃÅ ÍÕÔÁÃþ

2. +ÌÉÎÉÃËÜ diagnostika ɀUSG,
do 20 let jsou cysty u 90%,  
ÄÏ ΩΦ ÌÅÔ  Õ ÖĤÅÃÈ

AD polycystick§choroba ledvin
(adultn²polycyst·za) (ADPKD)



incid. 1  :  500 ɀ1000

PKD1: 85% rodin ɀmutace genu 
0+$Χ ÎÁ ËÒÜÔËĻÃÈ ÒÁÍïÎÃþÃÈ 
16. chromosomu 

ÁĜÖñË #(2)  ΫΪ ÌÅÔ

PKD2: 14% rodin ɀmutace genu 
0+$Ψ ÎÁ ÄÌÏÕÈĻÃÈ ÒÁÍïÎÃþÃÈ 
4. chromozomu

ÁzÖñË #(2)  έΪ ÌÅÔ

AD polycystick§choroba ledvin
(autosom§lnŊdominantn²) (ADPKD)



AD ÐÏÌÙÃÙÓÔÉÃËÜchoroba ledvin

+ÌÉÎÉÃËÜ ÍÁÎÉÆÅÓÔÁÃÅȡ

ÁÍĳĿÅ ÂĻÔ É Õ ÄñÔþȟ ÖñÔĤÉÎÏÕ ÖÅ ΩΦ ɀΫΦ ÌÅÔÅÃÈ ĿÉÖÏÔÁȟ 
Ö άΦ ÌÅÔÅÃÈ ÊÅ ΫΦϻ ÎÅÍÏÃÎĻÃÈ  Ö ÔÅÒÍȢ ÓÔÁÄÉÕÍ #(2)
Áhypertenze
Ánefralgie
ÁIMC (50%)
ÁÍÁËÒÏÈÅÍÁÔĭÒÉÅ(50%)
ÁÎÅÆÒÏÌÉÔÉÜÚÁ
ÁÐÒÏÇÒÅÄÕÊþÃþÒÅÎÜÌÎþ ÉÎÓÕÆÉÃÉÅÎÃÅ



AD ÐÏÌÙÃÙÓÔÉÃËÜchoroba ledvin

Á40% m§ asymptomat. cysty v j§trech 

Á 5 -10% v pankreatu, 5% ve slezinŊ 

Á40% aneuryzmata na c®v§ch na bazi mozku,

ÁzmŊny na chlopn²ch, hernie, divertikul·za tl. stŚeva



3ÙÎÄÒÏÍ ÐĠÉÌÅÈÌïÈÏ ÇÅÎÕȡ 
ÒÁÒÉÔÎþ ËÏÉÎÃÉÄÅÎÃÅ ÔÕÂÅÒĕÚÎþ 
ÓËÌÅÒĕÚÙ Á ÐÏÌÙÃÙÓÔÉÃËïÈÏ
ÏÎÅÍÏÃÎñÎþ ÌÅÄÖÉÎ ÁÕÔÏÓÏÍÜÌÎñ 
ÄÏÍÉÎÁÎÔÎþÈÏ ÔÙÐÕ

16

PKD1
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!ÕÔÏÓÏÍÜÌÎñ ÒÅÃÅÓÉÖÎþ ÐÏÌÙÃÙÓÔĕÚÁ
ɉÉÎÆÁÎÔÉÌÎþ ÔÙÐ ÐÏÌÙÃÙÓÔÉÃËïchoroby ledvin) (ARPKD) 

Á#ÙÓÔÉÃËï ÏÎÅÍÏÃÎñÎþ ÌÅÄÖÉÎ Á ektazieĿÌÕéÏÖĻÃÈ ÃÅÓÔ 
ɀÃÈÏÌÁÎÇÉÏÄÙÓÐÌÁÓÔÉÃËĻÔÙÐ  ÊÁÔÅÒÎþ ÆÉÂÒĕÚÙȟ

ÁGen PKDH1 (

Á6. chromozom 



!ÕÔÏÓÏÍÜÌÎñ ÒÅÃÅÓÉÖÎþ ÐÏÌÙÃÙÓÔĕÚÁ(ARPKD) 

ίΦϻ ÄñÔþ ÕÍþÒÜ Ö novorozȢ ÖñËÕ ÐÒÏ ÐÌÉÃÎþ ËÏÍÐÌÉËÁÃÅ ɀ
ÅoligohydramnionŸÐÌÉÃÎþ ÈÙÐÏÐÌÜÚÉÅ
ÅÃÙÓÔÉÃËÜ ÄÉÌÁÔÁÃÅ ÓÂñÒÎĻÃÈ ËÁÎÜÌËĳ-
ÅÚÖñÔĤÅÎï ÌÅÄÖÉÎÙ  Ó ÐÒÏÇÒÅÓþ ÄÏ 2)
ÅÓÏÕéÁÓÎñ ÊÁÔÅÒÎþ ÐÏÓÔÉĿÅÎþ ɀÊÁÔÅÒÎþ ÆÉÂÒĕÚÁ
dg.: USG

USG ɀÈÙÐÅÒÅÃÈÏÇÅÎÎþ
ÚÖñÔĤÅÎï ÌÅÄÖÉÎÙ ÂÅÚ 
ËÏÒÔÉËÏÍÅÄÕÌÜÒÎþdiferenciace

,ïéÂÁ Á ÐÒÏÇÎĕÚÁȡ
0ÏÄÐĳÒÎÜ th., ÌïéÂÁ (4ȟ
DialĻÚÁ, transplantace


