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Forkortelser 

SFK: Single Functioning Kidney. 

MCKD: Multicystic kidney dysplasi 

URA: Unilateral renal agenesi. 

VUR: Vesicouretral refluks 

CAKUT: Congenital anomaly of kidney and urinary tract (Medfødt misdannelse af nyrer og urinveje) 

Formål 

 

Formålet med denne retningslinje er, at ensrette udredningen og opfølgningen af børn og unge med 

en enkelt fungerende nyre (herunder MCKD, unilateral renal agenesi og erhvervet SFK). 

  

Baggrund 

 

URA og MCKD er de to hyppigste urologiske misdannelser, der fører til SFK.  

 

URA: Manglende dannelse af nyrevæv og ureter og udgør 5% af alle nyremisdannelser med en 

incidens på 1:2000 – 1:30002  

 

MCKD: Nyreparenkymet består af ikke fungerende cyster og der er manglende fusion mellem 

nyreparenkym og ureter. Incidensen anslås til 1:30003 - 1:43004. 
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Erhvervet SFK: Opstår efter fjernelse af nyren eksempelvis pga. tumor, traume, svær vesikoureteral 

reflux (VUR) eller recidiverende infektioner. 

 

Ved URA ses der intrauterint frem til uge 32-34, en øget dannelse af antallet af nefroner i den 

fungerende nyre1.  Ved erhvervet SFK, skyldes en evt. hypertrofi af den tilbageværende nyre, øget 

størrelse af de enkelte nefroner5. 

 

Da det samlede blod flow ledes igennem en enkelt nyre, kan dette føre til en hyperfiltrationstilstand. I 

første omgang fører det til stigning i det glomerulære flow, men over år kan dette føre til irreversible 

skader på nyreparenkymet6-8.  

Nyere studier tyder på, at der er en betydelig risiko for udvikling af nyrepåvirkning (proteinuri, 

hypertension) og progredierende tab af nyrefunktion som følge af hyperfiltration og at dette allerede 

kan indtræde fra barnealderen.  

 

Ved SFK forventes den fungerende nyre at udvikle kompensatorisk hypertrofi, som defineres ved et 

længdemål > 95 percentilen. Fuld kompensatorisk tilvækst kan vare år4,9, men ses ofte allerede 

intrauterint. Ved manglende kompensatorisk vækst må man mistænke CAKUT på den fungerende 

nyre (hypo/dysplasi) og risikoen for nedsat nyrefunktion øges.   

 

 

Renale og ekstrarenale fund 

 

En enkelt velfungerende og kompensatorisk forstørret nyre vil, som udgangspunkt, kunne opretholde 

en normal nyrefunktion (GFR på >90ml/min/1,73m2) – dette skyldes den betydelige reservekapacitet 

nyrerne råder over1. 

 

URA og MCKD påvises i dag hyppigst intrauterint ved prænatal UL skanning.  

Påvisning senere i livet kan være et tilfældigt fund eller i forbindelse med udredning for andre 

tilstande (UVI, hypertension, nedsat nyrefunktion eller proteinuri). 

 

Man kan ikke med sikkerhed skelne en tilbagedannet MCKD fra en ikke anlagt nyre (agenesi) 

Mediantiden for tilbagedannelse af MCKD er 5 år9. 

 

URA og MCKD kan være associeret med CAKUT i den fungerende nyre. Hyppigst ses VUR (grad 

3-5 op til 9%), hypodysplasi (4%), ureteropelvin stenose (5%), dobbeltanlæg (2%)12. 

 

Herudover ses en øget forekomst af ekstrarenale abnormiteter (i hjerte, knogler, mavetarmkanal, 

luftveje og genitalia, herunder retentio testis og malformation af uterus)10,11. 

 

URA kan være associeret til en række forskellige syndromer (herunder 22q11 deletionssyndrom, 

Brachio-Oto-Renal-syndrom, Renal Coloboma syndrom, VACTLER, Turners syndrom og Trisomi 

13 + 18). For mere omfattende oversigt Renal hypodysplasia - UpToDate4,12 

 
Herudover er der en øget risiko for recidiverende urinvejsinfektioner som primært ses i gruppen af 

børn med CAKUT på den fungerende nyre13.  

 

Tidligere mente man, at der var øget risiko for malignitet ved MCKD, men det er der dog ikke belæg 

for13,14 

 

https://www.uptodate.com/contents/renal-hypodysplasia?search=unilateral%20renal%20agenesis&sectionRank=1&usage_type=default&anchor=H1901021448&source=machineLearning&selectedTitle=8~150&display_rank=8#H1901021448
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Differentialdiagnoser 

 

URA:  

Svær unilateral renal hypoplasi (en lille nyre som kan være vanskelig at identificere på UL) 

Ektopisk nyre.  

 

MCKD: 

Svær hydronefrose 

Polycystisk nyresygdom (ADPKD/ARPKD)  

Simple nyrecyster 

Andre nyredysplasier 

 

 

Opfølgning 

 

Opfølgningen varetages af Børne- og Ungeafdelingen. 

 

• Ultralyd af nyre og urinveje (UL): Udføres med henblik på  

o Bekræfte diagnosen MCKD eller URA15,16 

o Identificere evt. ektopisk beliggende nyre 

o Udmåle nyrelængde 

▪ Mr. Nomogram 17 (virker ved brug af Internet Explorer) eller alternativt Excel-

link18 anbefales til vurdering af fungerende nyres længdepercentil. 

o Diagnosticere CAKUT i den fungerende nyre 

 

• MAG3-renografi eller 99mTc-DTPA:  Kan foretages ved usikkerhed om diagnosen. Kan også 

detektere ektopisk nyrevæv 

•  Funktion < 10% tolkes som ikke fungerende nyre.  

 

• GFR: Vurdering af nyrefunktion kan foretages ved at beregne eGFR Pediatric Calculator - 

Bedside Schwarz Equation eller Pediatric calculator - CKiD. Hvis der ønskes et mere eksakt 

mål udføres nuklearmedicinsk GFR bestemmelse19. 

 

• Blodtryk: Der er evidens for at overvåge blodtrykket hos børn med SFK.. Prævalensen af 

hypertension hos børn med SFK stiger signifikant gennem barnealderen20 og især to faktorer 

øger risikoen for udvikling af hypertension hos disse børn: Manglende kompensatorisk vækst 

og CAKUT i den kontralaterale nyre21,22 Nedsat nyrefunktion og recidiverende øvre 

urinvejsinfektioner har også betydning23  

 

• Døgnblodtryk: Børn og unge med SFK har øget risiko for maskeret hypertension (normalt 

konsultationstryk, forhøjet døgnblodtryk) og manglende natlig dipping i blodtrykket24-27. Der 

er derfor evidens for måling af døgnblodtrykket hos disse børn. 

 

 

https://www.prevmed.sunysb.edu/jjc/MrNomogram/
http://nephron.com/bedside_peds_nic.cgi
http://nephron.com/bedside_peds_nic.cgi
http://nephron.com/peds_nic.cgi
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I opfølgningsplanen for børn og unge med SFK fokuseres på proteinuri, hypertension og nedsat 

nyrefunktion, samt påvisning af CAKUT på den fungerende nyre.  

Evidensen for hvor ekstensiv opfølgningen bør være, er ikke entydig, men på baggrund af 

litteraturgennemgang anbefaler retningslinjens forfattere følgende: 
 

Patienten skifter gruppe hvis karakteristika ændres og følger den nye gruppes opfølgningsplan. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ambulant opfølgning for børn med SFK  0 -1 år *: 
 

• Prænatal information til forældre og planlægning af forløb 

• 5.-14. levedag: UL 

• 4.-6. leveuge: Renografi ved ønske om konfirmering af diagnosen 

• 3 mdr: UL efter individuel vurdering. 
• 12 mdr: UL + blodprøver. 

 
  * Hvis UL (inkl. prænatal) giver mistanke om CAKUT på den fungerende nyre og/ eller der 
påvises UVI, konfereres med pædiatrisk nefrolog.  

Opfølgning efter 1 års alderen afhænger af den fungerende nyres tilstand 

Fungerende nyres 
længdepercentil > 95 % 

Fungerende nyres 
længdepercentil < 95 % 

• CAKUT i fungerende nyre 

og/ eller 

• hypertension 

• proteinuri  
• nedsat eGFR 

•   

• 3 år: U-stix, BT, UL 

• 5 år: U-stix, BT, UL 

• 10 år: U-stix, BT, UL 
og blodprøve til eGFR 

• 15 år: som 10 år inkl 
døgnblodtryksmåling 

• Hvert 1-2 år: U-stix, BT, 
UL og blodprøve til 
eGFR 

• 10 og 15 år: inkl 
døgnblodtryksmåling 

• Individuelt 
opfølgningsprogram 

• Afhænger af blodtryk, 
proteinurigrad, eGFR og 
behandling 

• Opgave for pædiatrisk 
nefrolog 

Alle unge tilbydes inden 18 å r trånsitionssåmtåle mhp. informåtion om tilstånde og plånlægning åf 
videre opfølgning hos nefrolog eller egen læge Såfremt den unge kan afsluttes til egen læge, anbefales 

kontrol af BT og urinstiks hver 5. år1 
 
 



Børn og unge med Single Functioning Kidney 

 

 

 

Godkendelsesdato: Juni 2022  Side 5 af 7 

Behandling 

 

Renoprotektiv behandling:  

 

Behandling af hypertension og proteinuri for denne patientgruppe adskiller sig ikke fra behandling 

ved anden nyresygdom. Der er evidens for renoprotektiv virkning af ACE-inhibitorer og angiotensin 

II receptor antagonists ved hypertension og/eller signifikant proteinuri hos børn og unge med SFK.24 

 

Det anbefales generelt, at personer med SFK undgår excessivt saltindtag, rygning og overvægt. 

Indtag af nefrotoksisk medicin begrænses hht. vanlige retningslinjer ved nedsat nyrefunktion. 

Familien kan informeres om forsigtighed ved brug af NSAID, som bør undgås ved dehydrering.  

Traumatisk beskadigelse af en SFK øger risikoen for nyreinsufficiens. Risikoen for nyreskade ved 

kontakt/kollisions sport er dog signifikant mindre end risikoen for hovedtraume ved samme type 

sport, hvorfor begrænsning i fysisk aktivitet ikke anbefales28.   

 

 

Diagnosekoder 

DQ600  Enkeltsidig nyreagenesi  

DQ614  Cystisk renal dysplasi  

DZ905 Erhvervet mangel på nyre 
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