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1. DIAGNOSTIK UND THERAPIE DER PRA-
ODER POSTNATAL ENTDECKTEN HYDRO-
NEPHROSE

Inzidenz

- Sonographische Hydronephrose:
1 auf 100 Schwangerschaften

- Signifikante Uropathie: 1 auf 500
Schwangerschaften (0,2 %)

Klassifikation

- Hydronephrose Grad I: Erweiterung
des Nierenbeckens, Kelche normal

- Hydronephrose Grad II: Erweiterung
des Nierenbeckens, geringe Erweite-
rung der Nierenkelche

- Hydronephrose Grad IlI: Erweiterung

des Nierenbeckens, starke Erweite-
rung der Nierenkelche

- Hydronephrose Grad IV: Erweiterung

des Nierenbeckens, starke Erweite-
rung der Nierenkelche, Parenchym
rarifiziert

Differentialdiagnose der Hydronephrose

- Ureterabgangsstenose
— Vesikorenaler Reflux

- Uretermiindungsstenose (Megaureter)

— Multizystische Nierendysplasie
- Harnréhrenklappe

- Prune belly-Syndrom

- Ureterozele

Diagnostik
Generell ist ein sonographisches Scree-

ning des oberen und unteren Harntraktes

bei jedem Kind im Zeitraum zwischen

dem 2. und 3. Schwangerschaftstrimester
und den ersten drei Lebensmonaten an-
zustreben. Prognostisch wertvoll sind
insbesonders der Sonographiebefund der
Blase in der 14. SSW und der Sonogra-
phiebefund der Nieren zwischen 17. und
20. SSW. Bei prapartalem V. a. Hydro-
nephrose ist postpartal die Ultraschall-
untersuchung zwischen dem 3. und 7.
Lebenstag auszufihren.

Ausnahme: Hydronephrose Grad IV
bds., Hydronephrose und Megaureter
Grad IV bds., V. a. Harnrohrenklappe: In
diesen Fallen soll unmittelbar nach der
Geburt die Ultraschalluntersuchung
durchgefiihrt werden.

Weiterfiihrende Diagnostik

- Hydronephrose Grad I: Ultraschall-
kontrolle in 6 Wochen, bei identem
Befund keine weiterfiihrende Diagno-
stik notwendig, lediglich Ultraschall-
kontrollen in groBeren Abstanden.

- Hydronephrose Grad II: Bei unauffal-
liger Klinik Ultraschallkontrolle in 6
Wochen, bei identem Befund MCU.
Bei negativem Befund sonographi-
sche Kontrolle in groferen Abstan-
den.

- Hydronephrose Grad 1ll und IV: Wei-
terflihrende Diagnostik zwischen 4.
und 6. Lebenswoche: seitengetrenn-
tes Diureserenogramm (Mag 3-Clea-
rance), MCU, Krea, Elektrolyte, Harn-
befund), Mag 3-Clearance unter stan-
dardisierten Untersuchungsbedingun-
gen, Untersuchung mit liegendem
Dauerkatheter bei Reflux und/oder
Megaureter.

- V. a. Harnrohrenklappe oder Hydro-
nephrose/Hydroureter Grad IV:

MCU unmittelbar post partum.

Therapie
- Perkutane Nephrostomie: bei hoch-

gradiger Hydronephrose und Urosep-
sis oder Anurie; beim asymptomati-
schen Kind und auch hochgradig ein-
geschrankter Nierenfunktion Zurtick-
haltung (Nierenbeckenplastik nach
perkutaner Nephrostomie schwierig
und komplikationstrachtig).

- Indikation zur Nierenbeckenplastik:
Nierenseitenfunktionseinschrankung
unter 40 %;
normale Nierenseitenfunktion und 2 x
isotopennephrographisch nachgewie-
sene hochgradige Obstruktion,
E-max. unter 6 %,
normale Nierenseitenfunktion, sym-

ptomatische Hydronephrose, fieber-
hafte Durchbruchsinfekte.

- Konservative Behandlung: Abwarten
und antibiotische Abdeckung wéh-
rend des 1. Lebensjahres bei Hydro-
nephrose Grad II-IV mit normaler
Nierenseitenfunktion und ohne nach-
weisbare Obstruktion.

2. HARNROHRENKLAPPE

Inzidenz

1 auf 5.000-8.000 minnl. Geburten
(keine familidre oder ethnische Dis-
position bekannt).

Klinik

— Pranatal: Ultraschall: Voluminsse
und verdickte fetale Blase, bilaterale
Hydronephrose, Oligohydramnion
weist auf eine verminderte Nieren-
funktion hin. Prinatale Intervention
(derzeit experimentell): Vesiko-
amnialer Shunt

- Postnatale Diagnose: Pulmonale Hy-
poplasie, Sepsis und Azidose, abdo-
minale Vorwolbung, Blasendysfunkti-
on (Harnréhrenklappenerkrankung).

Postpartales Management

Sonographie des unteren und oberen
Harntraktes unmittelbar nach der Ge-
burt.

Bei Verdacht auf Harnrohrenklappen-
erkrankung: suprapubische, perkutane
Harnableitung mit Minipaedkatheter
oder Ch. 8 Feeding Tube transurethral,
Antibiose, MCU, Serumkreatinin (Tag 1
und Tag 5).

Bei stabilem Kind und rickldufigem
Serumkreatinin transurethrale Harnrohren-
klappenschlitzung in der 2. bis 4. Lebens-
woche.

Seitengetrennte Isotopenclearance in der
4. bis 6. Lebenswoche.

Zunéchst wochentliche Ultraschall-
kontrollen, spater in groReren Abstan-
den.

Bei instabilem Kind und/oder
Kreatininanstieg bzw. Persistenz der bds.
Hydronephrose trotz Blasenkatheter
hohe Harnableitung bds. (Sober-
Ureterokutaneostomie oder Ring-
Ureterokutaneostomie).

Bei vesikaler Dysfunktion mit hohen
Restharnmengen ggf. offene
Vesikostomie (Blocksom-Technik).
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Langzeitmanagement

Regelmélige urodynamische Kontrol-
len je nach Klinik.

Medikamentos: Antibiotische Prophy-
laxe bei persistierendem Reflux, Anti-
cholinergika bei hyporeflexiver Blase,
Alpha-Blocker bei groeren Restharn-
mengen, Behandlung einer evtl. Nie-
reninsuffizienz (Salzverlustnephropa-
thie, metabolische Azidose, renale
Osteodystrophie, Wachstumsverzoge-
rung).

Chirurgische Therapie, falls konserva-
tive Malknahmen fehlschlagen: Bla-
senaugmentation

. HODENFEHLLAGE, KRYPTORCHISMUS

Definition

Unter Hodenfehllage versteht man einen
nicht im Skrotum befindlichen Hoden,
der sowohl ektop liegen kann oder auf
dem an sich normalen Wege inkomplett
deszendiert ist. Die schwerste Form ist
der nicht palpable Hoden (= Kryptorchis-
mus), der intraabdominal liegen kann,
atrophiert ist oder vollig fehlt.

Diagnostik

Klinische Untersuchung: Die wichtig-
ste diagnostische MafSnahme ist die
klinische Untersuchung. Sie dient zur
Differentialdiagnose, ob der Hoden
palpabel oder nicht palpabel erscheint.
Weiters kann damit unterschieden
werden, ob ein Pendelhoden oder
Gleithoden vorliegt, ein banaler Ho-
denhochstand mit dem Organ im Lei-
stenkanal bzw. etwas aullerhalb des-
selben, ob eine Hodenektopie besteht
(penile, femorale oder perineale Ekto-
pie) oder ob der Hoden tberhaupt
nicht tastbar ist. Die Untersuchung
selbst sollte in einer entspannten At-
mosphére erfolgen. Bei groReren Kin-
dern 148t man die FuBsohlen bei ge-
spreizten Knien zusammenpressen.
Bei kleineren Kindern, flach am Riik-
ken liegend, sollte die Mutter am
Kopfende des Knaben ablenkende
Manover durchfiihren. Der optimale
Zeitpunkt zur Diagnose wére vor
dem 6. Lebensmonat, wo der Crema-
sterreflex noch nicht so ausgeprégt
erscheint und meist der Panniculus
adiposus ebenfalls noch eine exakte
Untersuchung zulaft.

Beginn mit der Inspektion: Ein nor-
males Hemiskrotum bildet einen Hin-
weis, dalb der Hoden unterhalb des
Anulus inguinalis internus gefunden
werden kann und zeigt auch, ob ein
ektoper Hoden in den oben genann-
ten Regionen vorliegen wird. Die Pal-
pation in der Folge beginnt im Be-
reich der Spina iliaca anterior und
mit zartem Druck bewegt sich die un-
tersuchende Hand schrag gegen die
Symphyse.

Sonographie: Die Sonographie als
nicht invasives bildgebendes Verfah-
ren hat fur die Diagnostik, besonders
bei dlteren Kindern, eine gewisse Be-
deutung. Mittels hochauflosender
Schallkopfe gelingt es in der Hand
von erfahrenen Untersuchern auch,
Abdominalhoden zu finden. Ein ge-
wisser Prozentsatz an falsch negati-
ven und falsch positiven Ergebnissen
mul’ aber in Kauf genommen werden.
Laparoskopie: Beim nicht palpablen
Hoden ist die Laparoskopie der dia-
gnostische Standard und liefert einen
exakten Befund. Abhédngig davon
kann der nachste operative Schritt
festgelegt werden:

Bei hohem Abdominalhoden: zwei-
zeitige Orchidopexie

Bei tiefem Abdominalhoden: inguina-
le Orchidopexie

Bei ,vanishing testis”: Orchiektomie
Bei Anorchie: keine weitere Therapie.
Computertomographie und MRI sind
nicht indiziert.

Endokrinologische Abklarung: Die
hormonelle Abkldrung erscheint nur
bei beidseits nicht palpablen Hoden
indiziert. Beginnend mit einer Chro-
mosomenanalyse kann mittels der
Hormonbestimmung und dem HCG-
Test eine Anorchie mit hoher Wahr-
scheinlichkeit festgestellt werden.
Zweifache Befunde erfordern jedoch
die weitere laparoskopische Abkla-
rung.

Therapie
- Hormontherapie: Eine hormonelle

Therapie mit HCG oder LH-RH ergab
in sorgfaltig kontrollierten Studien
eine Erfolgsrate zwischen 10 und 15
Prozent bei einseitigen nichtdeszen-
dierten Hoden. Hoher angesetzte Er-
folgsraten sind durch den Einschlufs
von retraktilen Hoden bedingt. Ande-
rerseits kann durch die Hormonthera-
pie ein retraktiler Hoden sicher dia-
gnostiziert werden, da hierbei eine

100 % Erfolgsquote vorliegt. Fir die

Kinder weniger belastend ist der LH-

RH-Nasenspray, HCG mul% intramus-

kular appliziert werden. Die Dosis

hangt vom Alter und vom Gewicht
des Kindes ab (1.000 IU wochentlich
fur ein Kind bis 10 kg, 1.500 1U wo-
chentlich von 10-20 kg und 2.500 IU
wochentlich fur Knaben tiber 20 kg in
vier aufeinanderfolgenden Wochen).

- Chirurgie: Die chirurgische Hoden-
verlagerung sollte zwischen dem 9.
und 18. Lebensmonat abgeschlossen
sein. Einerseits kann davor noch ein
Spontandeszensus stattfinden, auf der
anderen Seite wird dadurch eine
Schéadigung der Keimzellen durch die
erhohte intraabdominale Temperatur
vermieden. Zusatzlich ist zu diesem
Zeitpunkt die psychische Belastung
der Kinder am geringsten.

- Offene inguinale Hodenverlagerung
in Shoemaker-Technik.

— Intraabdominaler Hoden: Die chir-
urgische Intervention bei einem in-
traabdominalen Hoden ist technisch
schwierig. Meist ist ein zweiseitiges
Vorgehen nach Fowler-Stephens er-
folgversprechender.

— Laparoskopische oder kombinierte
Operationen: Bei Abdominalhoden
kann bei sehr erfahrenem Operateur
der Hoden laparoskopisch mobilisiert
und in das Skrotum gebracht werden.
Vereinzelt, wenn der Hoden zu hoch
liegt, missen die Hodengefdle lapa-
roskopisch durchtrennt und versorgt
werden und in einem zweiten Schritt
kann das Organ in einer offenen
Operation in das Skrotum verlagert
werden (Fowler-Stephens).

- Semikastration: Ein atropher ingui-
naler oder ein intraabdominaler
Hoden bei einem Kind iiber 10 Jahre
bei normalem kontralateralem Organ
sollte entfernt werden. Die Chance,
daB ein solches Organ eine normale
Spermiogenese erreicht, ist minimal,
andererseits liegt die maligne Entar-
tung hoher als bei einem normalen
Hoden.

4. HYDROZELE

Definition

Eine Ansammlung von Flissigkeit um
den Hoden bei Kindern, vorwiegend be-
dingt durch eine Persistenz eines offenen



Processus vaginalis. Selten bei Kindern
ohne Verbindung zum Peritoneum als
Folge einer Entziindung des Hodens oder
Nebenhodens oder bei Hodentumor.

Diagnostik
- Klinische Untersuchung: Vorwélbung

oder Schwellung im Bereich des
Skrotums wechselnden Ausmales
und Volumszunahme beim Schreien
oder Pressen. Grolkenzunahme ubli-
cherweise bei groReren Kindern tags-
tber und Verkleinerung wahrend der
Nacht. Differentialdiagnostisch muf}
eine Hernie ausgeschlossen werden.

- Sonographie: In getibten Handen die
sicherste Diagnostik, um zwischen
Hydrozele und Hernie zu unterschei-
den.

Therapie
Im Verlauf des ersten Lebensjahres be-

steht bei der Hydrozele ohne Herniation
keine zwingende Operationsindikation,
da es in den meisten Fallen zur sponta-
nen Ausheilung kommt (Ausnahme: sehr
grofle Hydrozele). Bei Persistenz tber
das 1. Lebensjahr oder bei Vorliegen
einer Begleithernie ist die operative Sa-
nierung die Therapie der Wahl mittels
inguinaler Freilegung, Resektion des
Processus vaginalis persistens im Bereich
des inneren Leistenringes und Ligatur
desselben sowie Fensterung des
Hydrozelensackes.

Eine Indikation zur operativen Sanierung
einer Hydrozele mit Processus vaginalis
persistens im ersten Lebensjahr besteht
nur bei Kindern mit einem erhéhten intra-
abdominalen Druck wie Peritonealdia-
lyse oder solchen mit ventrikuloperito-
nealen Shunts.

5. HYPoSPADIE

Definition

Kongenitale Entwicklungsstorung der
Harnrohre, des Corpus cavernosum und
des Praeputiums.

Klassifikation
Nach der Meatuslage: glandular,
koronar, penil, skrotal, perineal.

Inzidenz
1:300, 14 % Risiko bei einer neuerli-

chen Schwangerschaft, 8 % Risiko,
wenn der Vater eine Hypospadie hatte.

Assoziierte Fehlbildungen
Hodenfehllage in 10 %, Hernien in 10 %,
Utriculus. Bei peniler Hypospadie und
Hodenhochstand: Abklarung Richtung
Intersex notwendig.

Therapieziele
— Normale Urethra

— Glanduldrer Meatus

— Gerader Penis

Ordentliche Hautdeckung

— Normale Position von Skrotum/Penis

Therapiezeitpunkt
6.—15. Lebensmonat (vor Eintritt der

Geschlechtsindentitit (2,5 Jahre), vor
dem Toilettentraining).

Therapiemodus
Einzeitig, stationdr obligat mit Eltern-

begleitung (ambulant).

Andsthesieform
Allgemeinnarkose und Epiduralkatheter.

Operationsmethoden

— TIP (tubularized insiced plate)

— Magpi, Mathieu, Onlay, im Ausnah-
mefall Tube

- Beim komplexen Hypospadierezidiv
Lippenmucosa

Nahtmaterial

Harnrohre: 7,0 Vicryl

Glansgewebe: 6,0 Biosynth, Monocryl
Glansepithel: 7,0 Vicryl rapid

Haut: 7,0 Vicryl rapid oder Vircryl

Harnableitung
Splint Ch. 8 od. 10 und Cystofix od. wei-

che transurethrale Fitterungssonde.

Antibiose
obligat

Verband
Folie, Schaum, Primamed Gel

Komplikationen
— Fistel

— Meatusstenose, Harnrohrenstriktur
— Divertikel

— Wunddehiszenz

- Persistierende Krimmung

— Nach koronar verrutschter Meatus

Rezidiveingriff
Frithestens 3— 6 Monate nach dem Erst-

eingriff. Narbengewebe mit Dehydro-
Testosteron-Salbe vorbehandeln (durch
4-6 Wochen 1 x tgl. auftragen).

6. PHIMOSE

Begriffsdefinition

(DD physiologische Sauglingsphimose,
Konglutinationen, persistierende Phimo-
se, Narbenphimose, Lichen sclerosus,
Schniirring, Frenulum breve).

Eine Phimose oder Vorhautverklebung,
die asymptomatisch ist, bedarf in den
ersten Lebensjahren keiner Therapie.
Ausnahme: Symptomatische Phimose
(wiederholte Balanitiden), kongenitale
Malformationen in Kombination mit In-
fekt (z. B. Reflux, Hydronephrose,
Harnrohrenklappe): prophylaktische
Zirkumzision zu empfehlen.

Phimose/Konglutination — optimaler
Therapiezeitpunkt

Kindergarten bis Schuleintritt (4.-6. Le-
bensjahr). In diesem Zeitraum soll ein
Vorhautproblem gelost werden.

Konglutination — Therapie
Losen nach Auftragen einer
anasthesierenden Salbe (Emla-Creme).

Phimose — Operationstechniken (Vor-
hauterhaltende Techniken)

— Schniirringinzision

- Tripelinzision

- Foderloperation

- Radikale Zirkumzision

Phimoseoperation — Organisation
Praoperativ: Aufklarung, Anamnese,
Status

Operation: Tagesklinisch

Postoperativ: Penisblock, einfacher Ver-
band, Aufkldrung hinsichtlich Pflege

Phimoseverband
Tupfer: Gaze, Alevyn, Mepithel

Phimosekomplikationen
Nachblutung, Meatusstenose, PS-Hei-
lung, Paraphimose, unbefriedigende
Kosmetik.




7. VARIKOZELE

Definition

Varizenartige Veranderung der Vena
testicularis interna sowie der Venen des
Plexus pampiniformis.

Atiologie: Multifaktoriell.

- ldiopathische Varikozele: Erhohter
venoser Rickstrom durch ungtinsti-
gen Einmindungswinkel der V. sper-
matica in die V. renalis, Stase bei feh-
lenden Venenklappen etc., meist
links (90 %).

— Symptomatische Varikozele: Venose
Kompression von aullen oder Ver-
schluf der V. spermatica durch Tu-
morthromben. Beides gleich haufig.

Inzidenz

Bis zu 15 % der prapubertaren Knaben,
postpubertdr gleiche Inzidenz wie Er-
wachsene, d. h. bis zu 20 %.

Klinisches Erscheinungsbild

- Unklare Hodenschwellung (linke Sei-
te bevorzugt)

- Subjektive Beschwerden (Ziehen,
Schweregefihl, ...)

- Kleinerer Hoden (Orchidopathie)

— Hypofertilitat (im Erwachsenenalter)

Stadieneinteilung
Gl: Im Stehen palpabel nach Erhéhen

des intraabdominellen Druckes —
Valsalvamanover
Gll: Im Stehen palpabel ohne Valsalva
Glll: Im Stehen sichtbar — ,bag of
worms”

Diagnostik
- Inspektion: GlIl - ,bag of worms*”

— Palpation (Valsalva-Manover); sym-
ptomatische Varikozele entleert sich
im Gegensatz zur idiopathischen V.
im Liegen meist nicht

— Dopplersonographie im Stehen: Stei-
gerung des venosen Blutflusses bei
Valsalva-Manéver

— Sonographie: Bestimmung des Ho-
denvolumens

— Phlebographie: nur beim Rezidiv

- Sonographie der Nieren bei sympto-
matischer Varikozele

Therapie

Frihzeitig bei Orchidopathie, insbeson-
dere bei Hodenvolumenunterschied >

3 ml zum kontralateralen Hoden, da die
Verdanderungen im Hodenparenchym
progredient und irreversibel sind. Eine
Varikozele GllI sollte ebenfalls einer
Sanierung zugefiihrt werden.

- Operation nach Palomo: Suprain-
guinaler Zugang mit Durchtrennung
sowohl der Arteria als auch der Vena
testicularis. Eine Schonung der
LymphgefaBe sollte angestrebt werden
(Mikroskop). Dies senkt die Rate der
als postoperative Komplikation auftre-
tenden Hydrozele. Die Gefahr der
Hodenatrophie ist aufgrund der Kolla-
teralen zur A. ductus deferentis nicht
hoher als bei anderen Methoden.

- Laparoskopische Sanierung nur bei
beidseitiger Hydrozele.

8. HAMATURIE

Definition der Mikrohdmaturie

3 positive Urinanalysen basierend auf
Harnstreifen und Mikroskopie tiber eine
Periode von 2-3 Wochen (freies Hb und
Myoglobin ergeben auch einen positiven
Harnstreifen). Bei Mikroskopie sehen wir
auch Bakterien, Leukozyten, Zylinder,
Kristalle, Epithelien.

Sediment

15 ml Urin, 1500 U/min, Dauer 5 min.
Diese Unterscheidung vermeidet unnoti-
ge Untersuchungen.

Ist der Harnstreifen auf eine Mikro-
hdmaturie hin positiv, wird diese Unter-
suchung in einer Woche wiederholt und
zusatzlich eine Harnkultur angelegt.
Wenn weiterhin positiv, dann aus dem
Morgenurin Harnstreifen und Sediment.

Prévalenz

1-2 % im Alter von 6-15 Jahren

Inzidenz

0,4 % fuir beide Geschlechter

Differentialdiagnose glomeruldr oder
nicht-glomerular
Phasenkontrastmikroskopie: Sensitivitat
93-100 %; Spezifitdt 95-100 %. Bei
glomeruldrer Nierenerkrankung obligat:
Proteinurie, Zellzylinder (Zylinder stam-
men immer aus dem Tubulus).

Anamnese und physikalische Untersu-
chung

Trauma, Fremdkarper, sex. Millbrauch,
Nephrolithiasis, fam. Niereninsuffizienz,
systemische Erkrankung mit Nieren-
beteiligung (systemischer Lupus erythema-
todes, Wegener’sche Granulomatose,
Goodpasture-Syndrom, Hepatitis, Diabe-
tes mellitus).

Wenn nur dysmorphe Erythrozyten ohne
Protein, ohne Zylinder, ohne Kristalle

und normaler RR nachgewiesen werden,
dann kein weiteres Procedere notwendlig.

Bei Patienten mit einer hohen Wahr-
scheinlichkeit einer glomeruldren Mikro-
hamaturie: Weiterleitung des Kindes an
die Kindernephrologie.

Messung von

- C3-Komplement
— ASL-Titer

- Hepatitisserologie
- HIV

- Lupus-Serologie

Abhiangig von den Ergebnissen ist eine
Nierenbiopsie der nichste Schritt.

Weitere Abkldrung, wenn nicht-glomeru-

ldre Erythrozyten gefunden werden

— Harnkultur (Infekt)

— Ratio von Kalzium/Kreatinin im Mor-
genharn

— Kalzium im 24 h-Harn bei Eltern

Wenn diese Untersuchungen negativ
sind, dann uroradiologische Abklarung
mit Zystoskopie.

Ursachen einer Mikrohdmaturie
A - anatomy/vascular

B — boulders
C - cancer
D- drugs

E — exercise

F — foreign body/trauma

G- glomerulonephritis/interstitial
nephritis

H- hematology

| — infection
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9. AKUTES NIERENVERSAGEN BEIM KIND

Definition

Das akute Nierenversagen ist eine plétz-
lich auftretende, reversible oder irreversi-
ble Nierenfunktionsstorung mit Oligurie
und Anurie. Oligurie ist definiert als
Harnausscheidung von weniger als 1 ml/
kg KG/Stunde bei Sauglingen; bei Klein-
kindern, sowie bei dlteren Kindern weni-
ger als 0,5 ml/kg KG/Stunde. Es kommt
daraufhin zur Azotimie, d. h. zum An-
stieg des Serumkreatinins und des Harn-
stickstoffes mit Elektrolytveranderungen
(z. B. Hyperkaliamie).

Die Ursachen des akuten Nieren-
versagens kénnen prarenal, renal oder
postrenal bedingt sein.

Haufigkeit des akuten Nierenversagens

nach der Atiologie

- Dehydratation bei Diarrhoe

- Akute tubuldre Nekrose

- Hamolytisch-urdamisches Syndrom:
Akute erworbene antikopernegative
hdamolytische Anamie und Thrombo-
zytopenie unklarer Genese

- Angeborene obstuktive Fehlbildun-
gen im Urogenitaltrakt

Prdrenales Nierenversagen
- Pathogenese: Verminderung der Nie-
rendurchblutung

- Auslésende Ursachen: Dehydratation

(z. B. Gastroenteritis); Schock (Blut-
verlust, OP, Verbrennung, Sepsis); he-
patorenales Syndrom; Herzinsuffizi-
enz (Vitium); Fehltransfusion; Geburts-
traumata mit Asphyxie

- Pathologie der Schockniere: Bei

ischamischer Nierenldsion manife-
stiert sich der Sauerstoffmangel zuerst
an den Tubulusepithelien; eine unge-
nigende Natriumrickresorption ist
die Folge. Daraus resultiert eine
Drosselung der glomeruldren Filtrati-
on mit Ausbildung einer Oligo- bzw.
Anurie.

- Diagnostik:

Anamnese

Klinik

Labor: Niedrige Na-Konzentration im
Harn, Azotdmie

Sonographie der Niere unauffallig

— Therapie des prarenalen Nierenversa-

gens:

Flissigkeitszufuhr (beginnend mit
10-20 ml/kg tiber 30-60 min. isotone
NaCl-Lésung); ZVD-Monitoring
Elektrolytausgleich (Hyperkaliamie,
Hypokalziamie)

Heparinisierung

Bei Lungenodem aufgrund erhohter
Flussigkeitszufuhr kann im Extremfall
eine Hamodialyse notwendig werden.
Eine zu spét eingeleitete Therapie
kann aus einem prarenalen zu einem
renalen Nierenversagen (akute tubu-
lare Nekrose) fiihren.

Renales Nierenversagen

- Pathogenese: primare Schadigung des
Nierenparenchyms

- Auslosende Ursachen:
glomeruldre Erkrankungen
akute tubuldre Nekrose
Nephrotoxine
tubuldre Schadigung: Aminoglykosi-
de (Amphotericin, Rontgenkontrast-
mittel, Myoglobulin, Pilzgifte, Schwer-
metalle)
Vasokonstriktion (nicht steroidale An-
tirheumatika)
Nierenarterienembolie, Nierenvenen-
thrombose
Pyelonephritis bei Einzelniere
Vaskulitis: Lupus erythematodes, Pur-
pura Schonlein-Henoch
polyzystische Nierendegeneration
(infantiler Typ)

- Klinischer Verlauf
Oligurische Phase: Dauer: Tage bis
2-3 Wochen
Polyurische Phase: Konzentrationsfa-
higkeit bleibt durch Wochen noch in-
suffizient

— Diagnostik
Anamnese
Nierensonographie
Blutlabor (Azotiamie, T K, T Phosphat,
{ Na, metabolische Azidose), Hyper-
volamie, ASO-, ANA-, ANCA-Titer
Harnlabor: bei Tubulusschaden spez.
Gewicht 1010, Proteinurie, Hamat-
urie
Klinik: zuerst symptomlos, dann



Ubelkeit, Erbrechen, Krimpfe, Som-
nolenz durch Hirnédem, bei T K Ge-
fahr des Kammerflimmern, gesteiger-
ter Eiweillmetabolismus, Hypertonie,
Nierenbiopsie (ultraschallgezielt, bi-
opt.)

Therapie

kausal, wenn moglich
Flussigkeitsbilanzierung
Elektrolytkorrektur

Kortikosteroide

Dialyse

Viele Formen der Glomerulonephritis
benotigen keine spezielle Therapie.

Postrenales Nierenversagen

Pathogenese: Verschlul® der ableiten-
den Harnwege

Ursache:

Angeborene Fehlbildungen: Harnroh-
renklappe, bds. Harnleiterabgangs-
stenose, obstruktiver Megaureter,
Ureterozele

Steine (z. B. Einzelniere)

Diagnose:

Prépartale Diagnostik
Nierensonographie

MCU

MAG 3-Lasix Szintigraphie

Labor

Therapie: Harnableitung

10. CHRONISCHE NIERENINSUFFIZIENZ IM
KINDESALTER

Infolge einer Abnahme des funktionsfa-
higen Nierengewebes mit langsamer
Verschlechterung der Nierenfunktion
kommt es zu Stérungen in der Zusam-
mensetzung des Harns und der Korper-
flussigkeit mit verschiedensten Auswir-
kungen auf den Gesamtorganismus. Die
Einschrankung der Nierenfunktion ist
proportional zur Zahl der zerstorten
bzw. fehlenden Nephrone.

Stadien der chronischen Nieren-

insuffizienz
- Stadium der vollen Kompensation:

Herabgesetzte Clearance bei norma-
len Retentionswerten

Stadium der kompensierten Retenti-
on: Erhohte Retentionswerte, Kreati-
nin > 1,2 mg%, keine klinische Sym-
ptomatik

Stadium der dekompensierten Reten-
tion (Prauramie): Vorliegen urami-
scher Symptome; durch entsprechen-

de konservative Therapie ist dieses
Stadium reversibel

- Uréamie = Terminalstadium; Therapie

nur mit Dialyse oder Transplantation
moglich

Ursachen des chronischen Nieren-
versagens nach seiner Haufigkeit

Glomerulonephritis 29 %
Refluxnephropathie 18 %
Obstruktive Uropathie 15 %
Nierendysplasie 13 %
Juvenile polyzystische

Nierendegeneration 7 %

Diagnose
Harn: Hamaturie, Proteinurie, Hypo-

bzw. Isosthenurie
Kreatininclearance

Azotamie, Elektrolytentgleisung
Sonographie

Fakultativ: Nierenbiopsie (perkutan mit
Biopsiepistole)

Symptome
Abhangig vom Grad der Nieren-

funktionseinschrankung. Allgemein: von

keinerlei Symptome bis rasche Ermiid-
barkeit, Kopfschmerz, Inappetenz, Hy-

pertonie, Gewichtsabnahme, blaligelbes

Hautkolorit, Wachstumsretardierung.

- Hamatologische Symptome: Anamie,
Thrombozythopenie, -pathie, hamor-

rhagische Diathese

- Kardiale Symptome: Perikarditis,
Linksherzdekompensation, Lungen-
o6dem

— Pulmonale Symptome: Urdmische
Pneumonie, Pleuritis

- Neurologische Symptome: Somno-
lenz, Koma, Muskelschwiche,
Krampfe, Polyneuropathie

- Gastrointestinale Symptome: Ubel-
keit, Erbrechen, Diarrhoe

— Ossdre Symptome: Osteomalazie, se-

kunddrer Hyperparathyreoidismus

Therapie
- Ziel: Verhinderung bzw. Verlangsa-

mung der Progression der Nierenin-
suffizienz

- Genaue Flussigkeitsbilanzierung
Einschrankung von Salz

Eiweilreduktion bei BUN > 80 mg/dI,

Kalorienausgleich durch mehr Koh-
lenhydrate und Fett
- Gute Einstellung der Hypertonie, da

sonst die Progression der Niereninsuffi-

zienz beschleunigt wird

— Andmie: ab HTK < 25 %: Erythropoe-
tin-Substitution; HTK 18-20 %: Ery-
Konzentrate

- Ausgleich der Azidose (Azetolyt)

- Renale Osteodystrophie: Vit. D-Sub-
stitution, Ca-Carbonat (Bindung von
Phosphat im Darm)

- Dialyse: Beginn bei Auftreten urami-
scher Symptome (Ubelkeit, Erbre-
chen, Lethargie) bei Krea > 4 mg/d|
(Kleinkinder), 7-8 mg/d| (bei grole-
ren Kindern)

Dialysearten: Hamodialyse (3 x wo-
chentlich) oder Peritonealdialyse

- Aufnahme ins Transplantationspro-
gramm: Im ldealfall sollte die Nieren-
transplantation noch vor Beginn der
Uramie, also noch vor der Dialyse,
erfolgen.

11. HARNWEGSINFEKT

Inzidenz
5 % bei Madchen
1 % bei Knaben

Im Neugeborenenalter bis zum 4. Le-
bensmonat mehr Knaben betroffen, ab
dem 4. Lebensmonat Dominanz bei
Madchen.

Rezidivrate: 50-60 %

Prédisposition

Matterlicher Harnwegsinfekt (Stillen hat
protektiven Effekt), Vulvitis, Obstipation,
HarnabfluRstérung, sexuelle Aktivitat.

Langzeitprobleme
Chron. Pyelonephritis, Steinbildung,

Niereninsuffizienz.

Klinik

Asymptomatische Bakteriurie: Nachweis
von Bakterien im Harn ohne Symptoma-
tik oder Entziindungszeichen

Zystitis

Akute Pyelonephritis

Urosepsis

Komplizierter Harnwegsinfekt

Infektion in Kombination mit einer Harn-
transportstorung

Diagnostik
- Harnuntersuchung (Harngewinnung

mittels ,Sackerlharn”):
bei negativem Sackerlharn mit groR-
ter Wahrscheinlichkeit kein Infekt,



bei positivem Sackerlharn Bestti-
gung durch suprapubischen und trans-
urethralen Katheterismus sinnvoll.
Beurteilung: Keimzahl tiber 10*im
unzentrifugierten Harn = positiv
Fuchs-Rosenthal-Kammer: 400-fache
Vergroferung

Im Blasenpunktat ist jeder Keimnach-
weis pathologisch.

- Laboruntersuchung: Bei fieberhaftem
Harnwegsinfekt Blutbild, Blutsen-
kung, CRP

- Sono-Harntrakt

- MCU beim Harnwegsinfektrezidiv

— DMSA-Scan bei fieberhaftem Harn-
wegsinfekt

- MAG 3-Clearance bei Reflux oder so-
nographisch verkleinerter Niere

Nierenldsionen nach Harnwegsinfekt —
Risikofaktoren

Reflux

Erhohtes CRP

Fieber

Alter

Ursachen fiir Narbenbildung
Fokale Ischamie
Untergang der Tubuluszellen

Therapie
- Afebriler Harnwegsinfekt: TMP/Sulfa-

meth 5-10 mg/kg KG in 2-3 Einzel-
dosen, Cephalexin 25-50 mg/kg KG
in 2-3 Einzeldosen, Amoxicillin 20—
40 mg/kg KG in 2-3 Einzeldosen, Ni-
trofurantoin 5-10 mg/kg KG in 2-3
Einzeldosen; Therapiedauer: 5 Tage

- Pyelonephritis: Grundsatzlich paren-
terale Therapie stationar: Cefazolin,
Cefotiam 50 mg/kg KG 2-3 Einzeldo-
sen, Ampicillin 50 mg/kg KG 2-3 Ein-
zeldosen und Gentamycin 2-5 mg/kg
KG 1 Dosis; Ceftriaxon 100 mg/kg
KG 1-2 Einzeldosen; Therapiedauer:
10-14 Tage

- Flankierende Malinahmen: Miktions-
training, Stuhlregulation, Blasenschu-
le bei Miktionsauffalligkeiten.

- Reinfektionsprophylaxe: In Abhangig-
keit von Alter, Anzahl der vorausge-
gangenen Infekte, Miktionsauffallig-
keiten, evtl. Restharn, Reflux und Per-
fusionsausfallen im DMSA-Scan.

12. TUMOREN IM KINDESALTER

Wilms-Tumor (Nephroblastom)

Inzidenz
8 Félle pro 1 Mio. Kinder pro Jahr bis
zum 15. Lebensjahr

Differentialdiagnose
Malignome
Neuroblastom

Benigne Tumore
Multizystische
Nierendysplasie

Rhabdomyosarkom Hydronephrose
Lymphosarkom Polyzystische Niere
Lymphom Abszel’
Nierenzellkarzinom Mesoplastisches
Nephrom

Syndrome
Bekwith-Wiedemann (Mikrozephalie,

mentale Retardierung, Viszeromegalie,
Omphalozele etc.)
Denys-Drash-Syndrom (Nephropathie,
Pseudohermaphroditismus)

Pathologie
Ungtinstige Histo  Gtinstige Histo
Anaplasie Blastem

Rhabdoidtumoren Epithel
Klarzellsarkom Stromazellen mono-
bis triphasisch

Diagnose
- meist asymptomatisch

- abdominell palpabler Tumor, Mikro-
hamaturie in 25 %

— Ultraschall

— CT, MRI

— Thorax-CT, Schadel-CT bei rhab-
doidem Tumor

Stadieneinteilung
I auf die Niere begrenzt, Kapsel intakt

Il Tumor in GefaBBen, nach Biopsie,
lokale Spillage

Il Residualtumor, Lymphknoten positiv

IV hdmatogene Metastasen

V bilateraler Tumor

Therapie
Operation und Chemotherapie (in Euro-

pa 1. Chemotherapie 2. Operation)
Chemo: 2- oder 3-fach-Therapie
(Vincristin, Aktinomycin D, Doxorubicin)
Second line: I-Fosfamide, Carboplatin,
Etoposide

Prognose

2-Jahres Uberlebenschance
Stadium | 97 %
Stadium I 96 %
Stadium Il 86 %
Stadium IV 81 %
Stadium V 80 %

Bei Verlust der Heterozygotie am
Chromoson 16Q: Prognose-
verschlechterung.

Neuroblastom

Haufigster Tumor bei Sauglingen und
Kindern. 50 % aller Malignome bei
Neonaten. Durchschnittsalter bei Erst-
diagnose: 1,5 Jahre. Entsteht aus den
Zellen der Neuralleiste, den Ganglien
des Sympathikus und des Nebennieren-
marks. 60 % kommen im Retroperito-
neum und im kleinen Becken vor.

Inzidenz
1 auf 9.000 Kinder

Symptome und Klinik

Inappetenz

Gewichtsverlust

abdominelle Beschwerden

Haufigstes Symptom: Palpabler Tumor

Diagnostik
— Ultraschall

- Kernspintomographie

- Computertomographie

— 13TMIBG-Scan zur Metastasensuche

— Tumormarker: Katecholamin-Metabo-
liten:
VMA (Vanillinmandelsidure) und HVA
(Homovanillinmandelsaure)
Bestimmung aus dem Spontanharn
LDH
Ferritin
Neuronspezifische Enolase
Amplifikation mit N-Myc-Oncogene
in 50 % bei dissoziierten Tumoren

Stadien

| organbegrenzt

Il dberschreitet die Mittellinie, Lymph-
knoten, homolateral positiv

Il bilaterale Lymphknoten

IV disseminierte Metastasen

Therapie
Operation und Chemotherapie (Chemo-

therapie im Rahmen von Studien)
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13. HARNSTEINLEIDEN BEI KINDERN

Inzidenz
Selten, < 2 % aller Steinerkrankungen

Atiologie

- Harnwegsinfekte (Struvit, Apatit) oft
in Kombination mit Harnabflufsto-
rungen oder anatomischen Verande-

Harn: pH, Sediment, Kultur

Labor: Serum: Ca, P, Mg, Cl, Na, K,
Harnsaure, Kreatinin
Harnsteinanalyse: entweder mittels
Infrarotspektroskopie oder Rontgen-
diffraktion

2 x 24 h-Sammelurin: Vol, pH, Ca,
Mg, Harnsaure, Krea, Oxalat, Citrat,
anorg. P., Zystin (bei positivem
Zystinschnelltest)

Sonographie! + i.v.P.

- Ureterorenoskopie: zwar sollte eine

Instrumentierung unterer/oberer
Harntrakt idealerweise vermieden
werden, aber Fortschritte mit 6F/7F
semirigiden/flexiblen Ureteroskopen
in Kombination mit Laser-Lithotripsie
Offene Steinoperation: inzidiert nicht
aus Grinden der Steinmasse, sondern
wegen gleichzeitig vorzunehmenden
anatomischen Korrekturoperationen.

Metaphylaxe
— Korrektur eventueller anatomischer

Veranderungen (UPJ-Stenose!)

rungen der ableitenden Harnwege
- Seltene Stoffwechselerkrankungen:
Zystinurie; Purinstoffwechselstorun-

Therapie
— E(P)SWL: Narkose nur bei Kleinkin-
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gen, renale-tubuldre Azidose, Hyper-

oxalurie, Hyperparathyreodismus etc.

dern (< 5a), gute Ergebnisse mit SWL- - Exakte, komplette Steinfreiheit

Monotherapie, weniger auxilidre

KulturgemédRe, konsequente Antibiose

- Endemisch MaRnahmen im Vergleiche zu Er- mit eventueller Langzeit-Prophylaxe
wachsenen, ggf. Mehrfachtherapie (Infektstein!)
Diagnostik (Steinmasse/Ausgulisteine), keine ne- Zystinstein: Harndilution: Alkalisie-

Als Risiko-Patienten bediirfen Kinder
einer erweiterten metabolischen Abkla-
rung.

— Anamnese (inkl. Erndhrungsgewohn-
heiten, Flissigkeitszufuhr, Medikation)

J. UROL. UROGYNAKOL. Sonderheit 4/2003

gativen Langzeitwirkungen auf Nie-
renwachstum bzw. Nierenfunktion
Perkutane Litholapaxie und ESWL: bei
therapierefraktaren Ausguf3steinen,
idealerweise nach dem 4. Lebensjahr

rung, Ascorbinsdure (Brausetablet-
ten), (Mercaptopropionylglycin bei
homozygoter Zystinurie, strenge Indi-
kationsstellung)
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