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Storia

1963 Prima transfusione intrauterina
1974  Prima diagnosi ecografica prenatale anencefalia
1980 Introduzione ecografia materno/fetale piadra




“Conflitto di interessi”

Responsabillita primaria
benessere/salute della mad

Responsabilita secondariz
Il feto
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Criter1 di selezionedel casl

Counsellingcompletoalla Famiglia

* Problemi nefro/urologicl
e Diagnosi differenziale
 Prognosi .....




Apparato geniteurinario

1. Anomalie minori significato clinico ?

2. Anomalie non complesse MCx

- SGPU / SGVU
- Duplicita / Ucele

buon counselling
minimo follow-up pre-natale

nessun intervento pre-natale e giustificato ...
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Apparato geniteurinario

3. Anomalie complesse(vescica assenie

agenesia renale / basse vie urinarie

- complesso estrofico (estrofia vescicale / cloacale)
- epispadia isolata

anomalie seno uro-genitale / cloaca

ectopia ureterale bilaterale (sistemi singoli)

valutazione ecografica dettagliata
RMN fetale
fetoscopia
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Counseling per “sospetta” estrofia vescicale / eplspa

Cordone omb.

Videoclip fetoscopy
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| Orspinale Macciore PoLicLiNico




Apparato geniteurinario
4. Uropatie ostruttive (megavescica)

e Ostruzione cervico-uretrale persistente
- VPU
— atresia/ ipoplasia uretra
— duplicita uretrale

e (Ostruzione cervico-uretrale transitoria

- RVU
. |diopatica
: $¢ - anomalie seno uro-genitale

- anomalie cloaca
- ureterocele ectopico




Apparato geniteurinario
4. Uropatie ostruttive (megavescica)

 Cariotipo
 Aspirazione vescicale
 Valutazione funzionale (elettroliti, 32microglobuin

Opzioni terapeutiche

e Interruzione gravidanza
« Monitoraggio clinico
* Terapia interventistica prenatale
- amnio-infusione
<shunt vescico-amniotizo
- cistoscopla fetale/resez. VPU
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Systematic review of the effectiveness
of antenatal intervention for the treatment
of congenital lower urinary tract obstruction

RK Mormis.® GL Malin,” KS Khan,* MD Kilby™"
bl of (linkcal and Brperimennl Medicine, Universiy of Brmingtam, Brmingtam, UK " Depariment of Pesal Medidne, Brmingtam

Comapandence Prod MDD Kby, Depamment of Feml Medione, Brmingtam Waomen's Foandazon Trw:, Mexchley Park Road, Bdghason,

Systematic review

BJOG, 2011

The results of our review suggest that antenatal interven-
tion to relieve obstruction in cases of congenital LUTO
may improve perinatal survival, particularly in fetuses with
poor predicted prognosis on fetal urinalysis. However,
because of the lack of evidence of benefit for survival with
normal renal function, we believe that current evidence is

insufficient to dictate clinical practice.

Our results highlight the need for further primary rando-
mised research to clarify this issue, and the role of antena-
tal intervention for the relief of LUTO in clinical practice.
The percutaneous shunting in lower urinary tract obstruc-
tion (PLUTO) is a randomised controlled trial comparing

in utero vesico-amniotic shunting with conservative man-

agement and long-term follow-up. Recruitment is ongoing

and expected to continue until 2013, Current National
Institute for Clinical Excellence (NICE) interventional pro-
cedure guidance recommends that fetal cystoscopy and ves-
ico-amniotic shunting should not be performed outside a

research context, and recommends randomisation to the
PLUTO trial***
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Normal vs Reduced Amniotic Fluid
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GFR @1y & Amniotic Fluid

Normal Impaired ESRD

 AF Reduced 12% 62% 25%
« AF Normal 21) 62%13)
Nearly 40%

unpublished data



Shunt vescicamniotico: Il dilemma ...

..... with a fetal loss rate of circa 1%
. and a Chronic Renal Falilure rate of 50 %

Where Is the Debate ?

Can we select the appropriate cases ?
Why wait for Oligohydramnios ?




CASO 1

Madre 34 a Anam Fam. : Negativa

Ecografie prenatali
28° sett.  ldro-ureteronefrosi bil. @DRAMNIOS

Megavescica
30° sett.  Idro-ureteronefrosi bil. (3°) QDRAMNIOS

Megavescica + isp. pareti
34° sett.  ldro-ureteronefrosi bil. (3°) @RAMNI@

v

Nato TC alla 38 sett EG — PN 2980 g




Alla nascita: Ipoplasia polmonaress
grave Iinsufficienza respiratoria

ventilazione meccanica (10 gg)
surfattante (3 dosi)

ossido nitrico per via inalatoria (4 gg)
nasal CPAP (10 gg)

cistostomia SP / profilassi ab immediata

NN N X X

2 mesl: Bronchiolite da RSV




CUM sovrapubica

@ 1/12 con pz stabilizzato : Cisto-uretroscopia +
resezione endoscopica valvole + circoncisione
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Visione endoscopicg
Valvola Posteriore
Uretra

Rottura spontanea pre-natale ?77?7?
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MAG3 Scintigrafia Renale
@ 18/12




Andamentadellafunzionerenale

Resez. Endoscopica VPU
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CASO 2

Madre 35 aa Ananfam. : Negativa
figlio 7 a sano

Ecografie prenatali

21° sett.  Dilatazione pielica DESTRA ? (817 mm

23° sett.  Rene SINISTRO ingrandasepetto cistico ? MCX
Rene DESTRO borderline NolLA

29° sett. RENE MCXBILATERALE

@rmVESClCA




FRANCIA + 2 opinione .....

RENE SINISTRO : MCX
RENE DESTRO : IDRONEFROSI 4°

Normale
LA ...




RMN
Fetale

@
32 sett,

Monitoraggio clinico conservativo
Gravidanza a termine .....
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Uro RMN
perinatale

ECO Renale
perinatale

MAG3 Scintigrafia Renale

@ 1/12 (pre-op)
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Pieloplastica sec.Hendren @ 1/32




ECO Renalé
3/12 post-of
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MAGS3 Scintigrafia Renale |
6/12 post-op e i - ‘

1 TMin 18Min 1aMin 20Min 21min 22Min 23Min 24Min 25Min
Renal 08-0ct-12
Tahle of Result Summary =
Parameters Left Right Total
Kidney Counts (cpm) 97792 97792
Uptake (%] 112 11.2
Time of Max (min) 105
Time of ¥ Max (min) 18.6

e




Andamentaellafunzionerenale
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Anomalie di quantadel liquido amniotico:
Oligo-Anidramnios

L’oligo- anidramnios di origine renale (ROH)
e sempre associato ad una riduzione
significativa della funzionalita renale con

danno parenchimale bilaterale.




ROH edoutcome
I’esperienza cAmburgo+Zurigo

23 neonati condiagnosiprenatale di ROH

Diagnosi Displasia Renale Bilat. 10
VUP 9
ARPKD 4
Primoriscontrodi ROH: <20 sett
@30 sett }
>30 sett 11
Non noto 2
Decorso sopravvissulti 16
deceduti alla nascita: 4
lattanti: 3
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Cumulative survival

ROH edoutcome
I’esperienza cAmburgo+Zurigo
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ROH edoutcome
I’esperienza dAmburgo+Zurigo

mm Conservative therapy
Peritoneal dialysis
== Hemodialysis

- mm Kidney transplatation
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Limiti interpretativi

\/L’epoca di primo riscontro di ROH non sempre
coincide con l'inizio di ROH

v'La precocita di riscontro di ROH e funzione della
frequenza e compliance materna ai controlli ECO
prenatali

v'Linterruzione di gravidanza come fattore di
sbilanciamento in positivo della casistica chedeai




ROH edoutcome

I’esperienza di Rotterdam
71 feti con diagnosi di ROH

Diagnosi: Displasia Renale Bilat 36
ldronefrosi 20
VUP+stenosi uretrale 14
RVU+Prune-Belly 6
ARPKD 15
Primo riscontro di ROH: @4 sett 49 (6@)
>24 sett 22 (31%)
Decorso:
VG 41
Morte intrauterina 5
Nati vivi 25
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ROH edoutcome
I’esperienza di Rotterdam

25 nativivi
Diagnosi Displasia Renale Bilat. 14
|ldronefrosi 11
ARPKD 7
Primoriscontrodi ROH: <24 wks 5
 >24 wks 20 O
Decorso sopravvissuti 10 (40%pummmp| CKD 1-2: 4
(tutti ROH diagnosticati > 24 " sett EG) CKD 3-4: 5
deceduti 15 (60%) CKD 5 1
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ROH edoutcome

la nostra esperienza
19 feti condiagnosidi ROH (2007%2011)

Diagnosi Displasia Renale Bilat. 10
ldronefrosi(vur-rvu) 6
PKD 3
Primoriscontrodi ROH: <20 sett 8
0-30 sett 5
>30 sett 6
Non noto 1
Decorso: VG
Morte intrauterina 1+7? Deceduti: 4 (44%)
Nati vivi O mmmdp (CKD 1-2: 1
CKD 3-4: 4 %)
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Fattori prognostici negativi

\/Comparsa precoce di oligo-/an-idramnios (I e |l

trimestre)
v Anomalie cromosomiche associate

4 Sospetto di CAKUT sindromica




Complicanze respiratorie

\/Ipoplasia polmonare con necessita di ventilazione
assistita,talvolta anche per periodi prolungati

v/ Asfissia perinatale e necessita di ventilazione assistit
v’ Pneumotorace

\/Broncodisplasia e pneumopatia cronica ostruttiva
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La parabolalellafunzionerenale

soggetticon CKDsecondari@a ipodisplasiat+/- uropatiamalformativa
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Sopravvivenza renale peR&
valori di GFR Iniziale

Ccr basale 51-75
No: 463

Ccr basale 2550
No: 419

Ccr basale < 25
No: 315

O 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20
Eta (aa)
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Outcomes of infants <28 days old treated with peritoneal
dialysis for end-stage renal disease

Patient Survival

Limits of this report: 107
v'Real number of infants
with ESRD UNKNOWN 0.8

o
v'Pts treated with PD cag
be the healthiestdue to 2 , 4-
lack of referral for 7 48%
comorbidities and 5 (n=12) | | —
parents’ willing £ 04- (n=11) (n=3)

o
v'Missed pts treated withp
hemodialysis a
(uncommon) 0.2

DD I I I I I I I I I I
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Age (years)
LEES {':.f-.':':;_lk.a.m'}.i. Rehault et al_
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Outcomes of Dialysis Initiated During the Neonatal
Period for Treatment of End-Stage Renal Disease: A
North American Pediatric Renal Trials and
Collaborative Studies Special Analysis

Limits of this report:
v'Short median follow-up period (17.8 mos) 100

v'Voluntary nature of NAPRTCS database careo

lead to underreport of negative cases =
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Potenzialimarkersprognostici

v’ sodio urinario fetale

\/B-Z microglobulina fetale serica
v/ cistatina C fetale serica




Potenzialimarkersprognostici:

uNafetale
Bassa sensibibt(44%)
160 O Insufficienza renale postnatale
140 | R : +
120 L + +
< 100l 4 *
£ 80| 0
— — o
fzﬁ Ei{] — ._-'\O—QK
40 - gm0
20 | n |
0 I I ! I I |
12 17 22 27 32 37 42
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Potenzialimarkersprognostici:
B-2 microglobulinae cistatinaC fetale serica

(a) 16 ' ' ' (b) 4.5
1 & Cystic dysplasia : O ADPKD
144 X Hypoplasia A L 4 0 ARPKD
® Transient anomalies A X Hypoplasia &
21 © ADPKD i & Transient anomalies
- © ARPKD 351 & Cystic dysplasia
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Potenzialimarkersprognostici:
B-2 microglobulinae cistatinaC fetale serica

PR I NS R S S S RS S S T S S S SRR SR SR |

C lusioni: O ADPKD
onclusioni: 5 o ARPKD
Nell'ipoplasia e displasia bilag-2 E X Hypoplasia

® Transient

microglobulina and cistatina C4.1ooo- -
fetale serica sono buoni marker§ ] :
della funzione renale postnatale~ _
Mentre, nell'ipertrofia bilat con & _ o
iperecogenicita, valori anormali SIE

. Q
associano ad un outcome renale 10
i ;
postnatale scarso ma valork : 5 P
normali non precludono & e oo ¢ .
.- .. o |
un’isufficienza renale. o
10 T T 1 —F N B | I L e
1 2 3 4 5 6 7 8 9
p2-microglobulin (mg/L)
(@) s Muller et al.,

Prenat Diagn 2004



Potenzialimarkersprognostici

v’ sodio urinario fetale
v'B-2 microglobulina fetale serica
v/ cistatina C fetale serica

S

v L'utilita prognostica andrebbe valutata in studi
prospettici su ampie casistiche

v Nuovi biomarker piu specifici e sensibili in fase di
valutazione




2012: dove siamo

v’ Team di counseling prenatale: ostetrico, neonatglogo
genetistaurologopediatrae nefrologopediatra

v’ Villo / amnio-centesi: per escludere associate anemal

cromosomiche
4 Imaging prenatale: Ecografia, RMN fetale, fetosaopi

v’ Biomarkers urinari e serici (solo in pz selezionati)

v Interventi urologici antenatali (solo in pz seleath
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Grazie per l'attenzione .






Etica....

. ramo della filosofia che si occupa piu
specificatamente della sfera delle azioni
buone o cattive e non gia di quelle
giuridicamente permesse 0 proibite o d
guelle politicamente piu adeguate.

Dizionario Enciclopedia Italiana Treccani

£90C comportamento
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