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Forkortelser

ADPKD: Autosomal dominant polycystic kidney disease
ARPKD: Autosomal resseciv polycystic kidney disease

AP: Anterior posterior

CAKUT: Congenital anomalies of the kidney and urinary tract

GFR: Glomerular filtrationsrate

MCDK: Multicystic dysplastic kidney

MCU: Miktions-Cysto-Ureterografi

UPJO Ureteropelvin junction obstruction / Ureteropelvin stenose
PUV: Posterior urethral valves/ Posterior uretral klapper

SFK: Single functioning kidney/ Enkelt fungerede nyre

UTD: Urinary Tract Dilatation/ Dilatation af urinveje

UVI: Urinetract infection/ Urinvejsinfektion

VUR: Vesico uretral refluks
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Formal

Retningslinjens formaél er at

o Forebygge / begrense skade pa nyreparenkymet hos bern med medfedte urologiske
anomalier

e Sikre ensartet klassificering, opfelgning og behandling
e Sikre relevant og rettidig henvisning til urologisk intervention
e Undgd unedig udredning og undersegelser til gavn for bide patienter og'sundhedsvasnet.

Denne retningslinje omfatter ikke kongenite parenkymatese nyrelidelser (ARPKD, ADPKD,
Tuberos sclerose, nephronoptisis mv)

For enkelt fungerende nyre (renal agenesi/MCDK) henvises til DPS retningslinje Bern og unge med
Single Functioning Kidney (SFK)

Baggrund - Hyppigste misdannelser

Medfedte anomalier i nyrer og urinveje ses hos 1-2 % af fostre ifm. fosterskanning i uge 18-20 og
hos nyfedte hos ca. 0,6%. Tilstandene ses hyppigere hos drenge end hos piger.

Hos bern der udvikler terminalt nyresvigt er medfedte urologiske anomalier den hyppigste drsag og
udger ca. 30%

Overordnet er der dog en hej sandsynlighed for spontan remission af anomalierne, serligt ved milde
grader af hydronefrose og vesikoureteral refluks (VUR).

De urologiske anomalier kan forekomme isoleret eller i kombination med ekstrarenale

misdannelser, herunder affektion af hjerne, hjerte, ojne, orer og genitalia, og kan vere associeret
med en reekke genetiske syndromer.

Ureteropelvin obstruktion (UPJO)

Incidens hos nyfedte 1:1500 med dobbelt s& mange drenge som piger.

Tilstanden mistankes nar ultralyd viser et dilateret nyrebaekken og ureter ikke er synlig.

Ved svear dilatation (AP > 30-35 mm), eges risiko for pavirkning af nyrens funktion og hermed
behov for kirurgisk indgreb.

Vesicoureteral refluks (VUR)

VUR opdeles i primar og sekunder:
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e Primer VUR opstar, nér ureter ikke munder det korrekte sted i blaeren eller ikke har det
rette intramurale forleb i blerevaggen, hvilket forer til at urinflowet ikke ensrettes.

e Sekundazr VUR skyldes oget tryk i bleren, som folge af patologiske forhold 1 bleren
eller urethra

Den hyppigste komplikation til VUR er UVI som kan fore til arvaevsdannelse i nyreparenkymet og
nedsat funktion af nyren.

VUR inddeles 1 grader fra 1-5, hvor grad 1-2 opfattes som “Let grad” og grad 3-5 som ”svar grad”.
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Grade Description
| |into anondilated ureter
Il |into the pelvis and calyces without dilatation
Il |Mild to moderate dilatation of the ureter, renal pelvis, and calyces with minimal blunting of the fornices
IV |Moderate ureteral tortuosity and dilatation of the pelvis and calyces
V  |Gross dilatation of the ureter, pelvis, and calyces; loss of papillary impressions; and ureteral torluosily

Dilateret ureter (megaureter/hydroureter)

En ureter med diameter > 4 mm'defineres som dilateret.

Opdeles i:
e Primer (idiopatisk).— megaureter- kan vare obstrueret, nonobstruerende eller reflukserende
o sckunder (til patologi i blere/urethra)

Dobbeltanlagt nyre

Tilstanden kan optraede 1 mange varianter, fra udelukkende at involvere nyreparenkymet til
udmunding af to separate ureteres fra ovre og nedre anlaeg.

Nedre anlaegs ureter indmunder typisk i bleeren mere lateralt end normalt og der er storre risiko for
VUR.

Ureter fra det ovre anleg munder mere medialt eller udenfor blaren (ektopisk) 1 urethra eller hos
piger i vagina, hvilket kan fore til sivende inkontinens. Den har en storre risiko for at vare
obstrueret og derfor lede til ureterocele, dilateret ureter og evt. dilateret pelvis

Hvis der pavises dilatation af anleggene, folges nedenstaende flowchart.
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Ved henvisning til renografi, kan der udbedes “’Splitfunktion” mhp. bestemmelse af funktion i evre
og nedre anleg. Ved funktion til et anleeg < 10% vurderes dette som ikke fungerende” og ved
mistanke om recidiverende UVI i et ikke fungerende anlag, kan dette evt. fjernes (heminefrektomi).

Hvis der i en dobbeltanlagt nyre ikke pavises dilatation og der ikke optreder UVI kraeves der som
udgangspunkt ikke ambulant opfelgning.

Ureterocele:
Optreder med en incidens pé 1.500. Hyppigere hos piger end drenge

Tilstand med intravesical cystisk dilatation af den distale ureter som ofte associeret med
dobbeltanlaeg, hvor ureter indmunder abnormt 1 bleren.

Kan forarsage dilatation af ureter og eller pelvis samt i sjeldnere tilfelde obstruktion af
vandladning

Ved fund af ureterocele overvejes opstart af profylaktisk antibiotika og henvisning til
berneurologisk vurdering.

Fusionerede nyrer. hesteskonyrer og baekken nyre:

Er alle en konsekvens af en embryologisk udviklingsanomali.
Ambulant opfelgning anbefales 1 hht retningslinje for' SEK, dog ved dilatation felges nedenstdende
flowchart.

Posterior Urethral Valves (PUV):

Tilstanden ses udelukkende hos drenge og skyldes obstruerende slimhindefolder i den proksimale
del af urethra.

PUYV kan ofte pavises ved den prenatale skanning og mistenkes iser ved bilateralt dilaterede ovre
urinveje og ureteres. Dilatation af proksimale del af urethra (pars prostatica) 1 en fortykket
blerevaeg kan pd UL beskrives:som “Keyhole sign”. Det opstar grundet obstruktion i proksimale
del af urethra og taler sterkt for PUV.

I svaere tilfeelde' kan fostervandsmeengden vare reduceret i en grad, der pavirker fostrets
lungeudvikling og bevagelse, hvilket i verste fald kan fore til Potters syndrom.

Ved mistanke om PUV, skal der foretages en vurdering i samrad med obstetriker, barnenefrolog og
evt. barneurolog. Fadslen planlegges saledes, at der er mulighed for umiddelbar aflastning af
blaeren (suprapubisk eller transurethralt anleeggelse af kateter). Barnets nyrefunktion og diurese ber
overvages under indleggelse og berneurologer skal kontaktes

PUV kraever livslang nefrologisk og -urologisk opfelgning, da op mod 60% vil have/udvikle
pavirkning af nyre- eller bleerefunktion.

Kongenit Megacystis:

Definition:
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e Prznatal diagnose 1 1. trimester:
o Blerelengde > 7 mm i sagittal plan
e 2.-3. trimester:
o Sagittal blerelengde > gestationsalder (uger) + 12 mm

e Neonatalt:
o Blarevolumen > 7 x vegt (kg)
o Manglende bleretemning over > 4 timer

Megacystis er associeret med PUV eller anden form for “bladder outlet obstruction”
urethra striktur, genetiske syndromer, kromosomanomalier, anorektale misdannelser eller columna/

neurologiske tilstande.

Symptomer og objektive fund

Symptomer:

Hydronefrose og dilatationer af nyre- og urinveje giver ikke nedyvendigvis symptomer.
De hyppigst foreckommende symptomer er:

UVL

Flankesmerter — ofte i relation til stort veeskeindtag (sterre bern).
Urinvejssten (sfa. obstrueret flow med stase af urin)

Hematuri. (sjeldent)

Born med dilatation i urinvejene vil ofte veere diagnosticeret praenatalt og det har derfor veret
muligt at informere foreldrene om tilstanden, planlegge opfelgning og udredning, samt vurdere
prognosen pa kort og langt sigt:

Hvis anomalierne ikke er.erkendt preenatalt, kan barnet senere i livet udvikle ovenstaende
symptomer, men tilstanden kan dog vare asymptomatisk og derfor forblive uerkendt.

Anamnese:

Sperg altid om familizere dispositioner, praenatale skanninger og forhold omkring fostervand og
vandladningsstrale, serligt hos drenge.

Ved mistanke om associerede misdannelser, syndrom eller/og familizer disposition, ma genetisk
udredning overvejes. Her anbefales det at konferere med en barnenefrolog eller en klinisk

genetiker.

Objektiv undersogelse:

Palpation af abdomen herunder sarligt blere og nyreloger,
columna,

Inspektion af genitalier og anus samt

Associerede anomalier eller syndrom stigmata.
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e Blodtryk, hejde og vaegt

Undersogelser

Ultralvd af nvrer og urinveje:

Ultralyd (UL) er den mest benyttede metode til evaluering af kongenite anomalier i nyrer og
urinveje. Serielle undersegelser benyttes til at vurdere udvikling, herunder dilatationsgrad og
nyrernes tilvaekst.

Man skal veere opmarksom pa, at undersegelsen viser et gjebliksbillede, hvor sarligt
hydreringsgrad og blaerefyldning kan influere pa resultatet. Derfor er undersogelsen generelt ikke
palidelig de forste dage efter fodslen, da det nyfodte barn ikke er tilstraekkeligt hydreret med risiko
for at undervurderer dilatationsgraden.

Ved beskrivelse af urinvejsdilatation pé ultralyd legges vegt pa felgende:

e Pelvis dilatationsgrad
e (alyxdilatation

e Parenkym

e Ureterdilatation

e Blereabnormali

e Nyrestorrelse

Se appendix for yderligere forhold omkring ultralyd.

Renografi:

En renografi beskriver funktionsfordelingen mellem de to nyrer procentvis, men siger ikke noget
om den samlede nyrefunktion (GFR).

En funktion i den enkelte nyre eller et anleeg ved dobbelt anlagt nyre pa < 40% anses for nedsat og
funktion < 10%: tolkes som ikke-fungerende.

Herudover beskrives aflabsforhold, hvilket dog skal tolkes med forsigtighed, da hydronefrose,
nedsat nyrefunktion og fyldt bleere kan fore til en abnorm udseende aflgbskurve.

Undersagelsen spiller en afgerende rolle i1 forhold til udredning, opfelgning og operationsindikation
ved dilaterede urinveje. Serielle underseggelser kan vaere nedvendige for at se pa udvikling over tid
eller efter en operation.

Se appendix for yderligere forhold omkring renografi.

Behandling

Folgende tilstande ber fere til kontakt til bernenefrolog/ berneurolog:
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e Bilateral affektion.
e Mistanke om PUV.
e Stor blere der ikke tommer sig
e Nedsat nyrefunktion (GRF).
e Ensidig affektion, hvor den pévirkede nyre pa renografi varetager under 40% af den samlede

nyrefunktion.
e Komplikationer i form af recidiverende UVI, smerter og/eller sten

Udredning og opfelgende behandling, herunder behov for henvisning til berneurologisk vurdering,
fremgar 1 ovrigt af flowchart.

Risiko for UVI/sepsis er aget og det er derfor vigtigt at informere foraeldrene grundigt om
symptomer herpé allerede inden de forlader sygehuset efter barnets fodsel.
Forslag til skriftlig information under appendix.

Profylaktisk antibiotika:

Evidensen for behandling med forebyggende antibiotika til den samlede gruppe af bern med
dilatation i1 nyre og urinvejene er sparsom. Risiko for resistensudvikling og bivirkninger hos barnet
(typisk i form af gastrointestinale gener) ber tages med i betragtningen.

Profylaktisk antibiotika anbefales overvejende til bern.med hydroureter med eller uden
hydronefrose, barn med bleretemningsproblemer og/eller recidiverende UVI.

Vigtigste forebyggende tiltag er at sikre at barnet ikke er forstoppet og ved mistanke herom, ber
behandling ivaerksattes.

Monitorering — se flowchart

Opfoelgning af bern med dilatation af nyre- og urinveje ber individualiseres under hensyntagen til de
prenatale fund. Nedenstiéende flowchart er et forslag til monitorering.

De pranatale fund-ber vare tilgeengelige via mors journal med beskrivelse af intrauterine fund,
forelabig plan og hvilken information der er givet til foreldrene.
Ved bilateral affektion:

o Indleggelse

o. Vandladning og vurdering af urinstréle
o  Blodtryk

o Blodprever (Hb, kreatinin, Na, K, S/B)
o Veagt

e Ultralyd indenfor 1. — 2.degn, som skal gentages efter 5-14 dage nér optimal hydrering er
opnaet
Ved pévisning af en stor blaere og/eller bilateral dilatation ma obstruktion mistenkes og
berneurologisk vagthavende skal kontaktes pa mistanke om posterior urethralklap hos drenge
eller anden &rsag til obstruktion i de fraferende urinveje.
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Ved unilateral dilatation:

e Ultralydsskanning pa 5-14. levedogn.

Nedenstiende flowchart skitserer det videre opfelgningsprogram.

Praenatalt diagnosticeret dilatation af urinvejene
(OBS de prenatale beskrivelser)
I
Bilateral affektion Unilateral affektion
Indlaegges til observation: UL pd 5. - 14. dag
« vandladning og vurdering af urinstrale ;
« Blodtryk ¥ v v
- Blodpraver (Hb, Krea, Na, K, S/B) AP 10-15mm AP = 15 mm eller AP >10mmi | Ap <10 mm afsiut eller
« Veegt kombination: t 3md |
« dilateret ureter > 4 mm gentages 5 mdr. gamme
1 « parenkym afsmalning afh. preenatal mal
UL indenfor 1.-2. levedegn l
Renografi
+ 4 - 6 ugers alderen
L
Kontakt bernenefrolog i dagtid og ved v v
mistanke om PUV kontaktes ogsé ‘ Nyrefunktionsandel > 40% | Nyrefunktionsandel < 40%
berneneurolog. kontakt til barneurologisk
ekspertise
Ultralyd kontrolleres pa dag 5 - 14 +
4.\ UL 3 mdr gammel * |
¥ +
AP <10 mm: AP 10 - 15 mm ny UL AP = 15 mm
afsluttes 6 - 12 mdr gammel renografi 3mdr.
I
For uddybende forklaring se tekst. l
* Renografi bar kun gentages, hvis der er tiltagende ‘ Nyrefunktionsandel > 40 % Nyrefunk_tionsande\ < E_IO%
dialation eller ved UVI l kontakt_tll berneurologisk
ekspertise
** Ved stabile forhold uden UVI eller smerter kan Felges med UL hver 6 mdr
patienten afsluttes 4’

indtil 2 &rs alderen * og **

Kommentarer til flowchart:

UL 5-14 dage: Ved AP-mal < 10 mm og i evrigt normale urologiske forhold kan patienten
afsluttes, medmindre de pranatale scanninger havde AP-mal > 20 mm. Her skal patienten
tilbydes UL 1 3 maneders alderen.

UL 3 mdr.: Ved AP-maél 10 — 15 mm ber barnet folges med UL scanning 1 6 mdrs. til 12 mdrs.
alderen. Ved stabile forhold udferes ultralydsscanning hver 6. méned indtil 2-arsalderen. Har
barnet ikke haft en urinvejsinfektion og 1 evrigt helt stabile forhold, kan barnet afsluttes 1 2-
arsalderen.
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Renografi: Foretages i 4-6 ugers alderen hvis tidligere UL er med AP > 15 mm eller AP > 10 mm i
kombination med dilateret ureter (>4 mm) eller parenkym afsmalning.

Renografi ber kun gentages, hvis der er tiltagende dilatation, UVI eller smerter

Referencer
EAU guideline in Pediatric urology EAU-Guidelines-on-Paediatric-Urology-2025.pdf

Uptodate:” Hydronephrosis in children” Posterior urethral valves (PUV)” Clinical presentation and
diagnosis of posterior urethral valves - UpToDate

ERKnet: ” Obstructive Uropathies” Guidelines Fetal Lower Urinary Tract Obstruction

Alsubaie, S.S., et al. Current status of long-term antibiotic prophylaxis for urinary tract infections in
children: An antibiotic stewardship challenge. Kidney Res Clin Pract, 2019.

Williams, G., et al. Long-term antibiotics for preventing recurrent urinary tract infection in children.
Cochrane Database Syst Rev, 2019.

Gordon I, Piepsz A, Sixt R; Auspices of Paediatric Committee of European Association of Nuclear
Medicine. Guidelines for standard and diuretic renogram in children. Eur J Nucl Med Mol Imaging.
2011 Jun;38(6):1175-88. doi: 10.1007/s00259-011-1811-3. PMID: 21503762.

Fernandez-Prado R, Kanbay M, Ortiz A, Perez-Gomez MV. Expanding congenital abnormalities of
the kidney and urinary tract (CAKUT) genetics: basonuclin 2 (BNC2) and lower urinary tract
obstruction. Annals of Translational Medicine. 2019 Sep; 7(Suppl 6):S226. DOI:
10.21037/atm.2019.08.73. PMID: 31656805; PMCID: PMC6789316. (Pictogram)

Felberg K et al.Radiological bladder characteristics in VCU for young children with high-grade
VUR. J Pediatr Urol 2015 Feb;11(1):30.

Obrycki L, SarneckiJ, Lichosik M, et al. Kidney length normative values in children
aged 0-19 years <'amulticenter study. Pediatr Nephrol. May 2022;37(5):1075-1085.

K Taghavi 1, C Sharpe 2, M D Stringer 3

Fetal megacystis: A systematic review. Journal of pediatric urology (2017) 13, 7-15
Maria Herthelius;Antenatally detected urinary tract dilatation: long-term outcome
Pediatric Nephrology (2023) 38:3221-3227

Appendiks

Ultralyd:

Ved bestilling af UL er det vasentligt af konkretisere hvilke mal der enskes beskrevet.
Folgende formulering foreslas ved bestilling af UL:

XX dage/uger/maneder/ar gammel pige/dreng med przanatal pavist XX.
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Der onskes beskrivelse af nyrernes storrelse og placering, pelvis AP-mél, calyxdilatationsgrad,
parenkym, ureterdilatation og evt. bleereanomali. Optimalt set med fyldt og tom bleere.

Pelvisdilatation:

Udmales som anterior-posterior mal (AP-mal) i transversel snit. Udmales korrekt ved angivelse af
det bredeste mal intrarenalt. En evt. ekstrarenal dilatation (bulende” ud af pelvis) kan beskrives,
men er ikke afgarende for parenkymets funktion.

TRANSVERSE
PLANE

[ L

Parenkym:

Parenkymet ber pa UL fremstd merkere end lever/miltvaev dvs. hypoekkorisk. Ved hyperekkorisk
(lyst), dérligt differentieret parenkym (manglende afgrensning mellem marv og bark) og/eller ved
cystiske forandringer, gges risikoen for nyrefunktionspavirkning.

Udtyndet parenkymbramme tyder pa et betydeligtintrarenalt tryk som folge af obstrueret
aflob/refluks.

Calvxdilatation:

PELVIS
Dilation

smooth contour
of renal pelvis

Normalvis er calyx ikke synlige i nyrerne. Hvis calyx fremstér
synlige er opdeles disse i centrale og perifere

branching contour
of renal pelvis

with fluid leading

towards pyramids

CENTRAL
Calyceal
Urinlederne: Dilation

cupping
of fluid around

Urinlederne (ureteres) yurderes.proximalt og distalt. Maler
PERIPHERAL pyramid tips

normalt < 4 mm. Hvis ureter-udelukkende er dilateret proximalt, Calyceal
kan det tyde pa PUJ, hvor imod dilateret distal ureter (’bag Dilation
blaeren”) tyder p4 VUR eller vesicoureteral obstruktion.

ballooned
peripheral
calyces

Bleere:

Blaeren vurderes optimalt fyldt og efter vandladning. Pa fyldt blaere kan vaegtykkelsen vurderes
(normalt <5 mm). Et evt. ureterocele er placeret inde i bleeren, hvor i mod en dilateret ureter findes
”bag” bleren.
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Bladder Volume = Width x Depth x Height x 0.7*

Transverse View Longitudinal View

)

i ALpocus 101
W = Width H = Height
D = Depth

*0.7 is the correction coefficient. This value depends on the shape of the bladder

Nyrernes leengde vurderes ud fra barnets hgjde enten ved hjalp.af Mr. Nomogram (benyt metric
units) Mr. Nomogram - Metric Units til vurdering af fungerende nyres langdepercentil.

Renografi:

Undersggelsens udferelse:

e Intravenes indgift af radioaktivt sporstof-merkede tracerer MAG3 (mercaptoacetyltriglycin)
eller DTPA (diethylenetriaminepentaacetic acid)

e Serielle billeder med gammas<kamera, der er i stand til at registrere den stréling, der
udsendes fra det radioaktive sporstof i nyrerne.

e Ud fra billederne afleses et areal over hver nyre. Herfra dannes tids-aktivitetskurver
(renogrammer), der udregnes funktionsfordelingen mellem hgjre og venstre nyre, tid til

maximal aktivitet og restaktivitet efter 20 min. Baggrundsaktiviteten fraregnes.

Undersagelsen kan ofte foretages uden behov for anastesi — selv hos mindre bern. Det kraever dog
et setup, hvor der er tid og rolige omgivelser.

Stréledosis er mindre end 1,5 mSv, svarende til et halvt &rs baggrundsstrdling i Danmark

Forslag til skriftlie foraeldreinformation:

Keaere forzldre,
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Dansk Padiatrisk Selskab d

Danish Paediatric Society "3

Medfedte dilatationer og andre urologiske anomalier i urinvejene

Urinvejsinfektioner (UVI) kan vare svaere at opdage hos sma bern, sa det er vigtigt at vaere
opmarksom pa folgende tegn:

Symptomer pd UVI:

o /ndringer i adferd: Oget irritabilitet, grad eller slovhed.

o Feber: Feber (> 38,5) uden anden érsag (eks. forkelelse, mave-tarminfektion). De mindste
bern udvikler ikke altid feber

e Smertefuld eller hyppig vandladning: Barnet virker til at have smerter eller graeder, nar
det tisser.

o Endringer i urin: Mork, uklar eller blodig urin med staerk lugt.

e Mave-/rygsmerter (storre bern).

e Opkastning, tiltagende gylpetensdens eller nedsat appetit.

o Dirlig trivsel.

Forebyggelse af UVI:
o Hygiejne: Tor altid fra foran og bagud efter skift af ble.

o Vaskeindtag: Sorg for, at barnet drikker nok, s urinvejene bliver skyllet igennem.
o Undga forstoppelse: Ved behov bar behandling herfor opstartes.

[Nlustrationer:

CAKUT
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Normal Agenesis Hypoplasia Dysplasia Supernumerary Ectopic or fused
kidneys
Duplication Ureteropelvic Primary megaureter  Vesicoureteral reflux Ureterocele Posterior urethral
junction obstruction valves
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