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1. Einleitung 

Einleitung 

 

Fehlbildungen der Nieren und der ableitenden Harnwege gehören zu den häu-

figsten angeborenen Fehlbildungen. Ihr Anteil an den pränatal diagnostizierten 

Fehlbildungen wird mit 18  % von GRANT [Grant et al. 1993], mit 25  % von 

STRAUSS [Strauss et al. 2001], mit 30  % von CUSICK [Cusick et al. 1995]) 

und mit bis zu 50  % von LETTGEN [Lettgen et al. 1993] angegeben. Multi-

populationsstudien an 11 986 Schwangerschaften in Schweden bzw. 4 586 

Schwangerschaften in Finnland weisen eine generelle Fehlbildungsrate von 0,5  

% aus,  wobei die urogenitalen Fehlbildungen mit 0,28  % bzw. 0,48  % aller 

Schwangerschaften angegeben werden [Helin & Persson 1986, Langer et al. 

1996]). Die gravierenden Unterschiede resultieren aus der unterschiedlichen 

Art der Erfassung und Zählung pränatal erkennbarer Fehlbildungen, der unter-

schiedlichen Einbeziehung der Todesfälle und der sehr weiten Grenze zwi-

schen Auffälligkeit unsicherer Bedeutung und hartem pathologischen Befund.  

 

Die Behandlung urogenitaler Fehlbildungen hat sich in den vergangenen Jah-

ren auf Grund veränderter diagnostischer und therapeutischer Ansätze gewan-

delt. Haupteinflussfaktor der Weiterentwicklung war die Pränatale Diagnostik. 

Diese Erkenntnisse und die Verfolgung von Entwicklungsprozessen bei 

Harnwegsfehlbildungen haben bei einer Vielzahl von Erkrankungen das dia-

gnostische und therapeutische Management modifiziert. In den ersten Jahren 

des Ultraschallscreenings führte die Früherkennung von Harntransport-

störungen häufig zu einer Übertherapie. Weiterreichende Beobachtungen über 

den prä- und den postnatalen natürlichen Gang der Erkrankungen haben dazu 

geführt, Indikationen für therapeutisches Eingreifen sehr viel differenzierter zu 

betrachten. 

 

Die Universitätsfrauenklinik der Charité verfügt über eine Abteilung für Präna-

tale Diagnostik und Therapie. Dieses Stufe – III - Diagnostikzentrum betreibt 

seit Mitte der 80er Jahre in personeller Konstanz und hoher Qualität das ge-

samte Spektrum der vorgeburtlichen Diagnostik und Therapie. Hervorgegan-

gen aus einer Arbeitsgemeinschaft aus Pränataldiagnostikern, Geburtshelfern, 
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Neonatologen, Kinderchirurgen, Paidopathologen, Genetikern, Kinderradiolo-

gen und in enger Kooperation mit weiteren Subspezialisierungen der Kinder-

medizin haben wir in enger Teamarbeit diagnostische und therapeutische 

Schemata entwickelt und gelernt, den Aussagewert der Befunde pränataler 

Diagnostik einzuordnen. Anomalien des Harntraktes sind per se der pränatalen 

Diagnostik gut zugänglich.  Gerade in Bezug darauf hat sich hier eine Entwick-

lung vollzogen, an der die Autorin dieser Arbeit seit 1985 einen Anteil hat. In 

gemeinsamer Erarbeitung diagnostischer Kriterien und fallbezogener Auswer-

tung erhobener Befunde wird es so möglich, Bilanz zu ziehen und zu versu-

chen, allgemeingültige Regeln zu formulieren. Darüber hinaus wird untersucht, 

inwieweit die pränataldiagnostischen Erkenntnisse die Prognose der betroffe-

nen Niereneinheiten beeinflussen. 

 

Bereits vor der 15. Schwangerschaftswoche ist es möglich, Nieren und Teile 

des harnableitenden Systems sonografisch darzustellen. Zur 20. Schwanger-

schaftswoche können Verdachtsdiagnosen gestellt werden. Signifikante 

Hydronephrosen und die multizystische Dysplasie sind erkennbar.  Das 

Fruchtwasser wird ab der 16. Schwangerschaftswoche  überwiegend durch den 

fetalen Urin gebildet. So kann indirekt aus der Fruchtwassermenge, nach 

Ausschluss anderer Ursachen einer Verminderung, auf die globale Nierenfunk-

tion geschlossen werden. Auch die Dynamik von Blasenfüllung und -

entleerung gibt einen Hinweis auf die produzierte und abfließende Urinmenge. 

Ein Vielzahl anatomischer Auffälligkeiten, wie die Dilatation des Nieren-

beckens, die Ureterdilatation, die seltene Blasenentleerung, die Erweiterung der 

proximalen Harnröhre etc. geben bei subtiler sonografischer Untersuchung 

einen Hinweis auf das Vorliegen einer Fehlbildung. Die sonografische Unter-

suchung des Feten stellt in Bezug auf die perinatale Urologie eine extrem wich-

tige, hoch sensitive und nicht invasive Methode dar. Als Diagnostikum beinhal-

tet die Sonografie jedoch methodenimmanente Probleme. Sie ist extrem unter-

sucherabhängig. Die ständige Verfeinerung der Gerätetechnik bis hin zum Ein-

satz des Color–power-imagings und der 3-dimensionalen Animation vermag 

nicht, die Übung und Erfahrung des Untersuchers zu ersetzen. Durch die 

Rückkopplung zum postnatalen Kliniker bzw. Pathologen entsteht erst die 
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Möglichkeit, Darstellbares auch zu erkennen. Die Auswertung erhobener Be-

funde bezüglich ihrer ante- bzw. postnatalen therapeutischen Relevanz bedarf 

der gemeinsamen Interpretation durch Pränataldiagnostiker und Kindermedi-

ziner. Überinterpretationen und diagnostischer wie therapeutischer Aktionis-

mus sind zu vermeiden.  Die erhobenen Befunde müssen diskutiert werden, 

um das postnatale Management zu bahnen. Würden pränatal erhobenen Be-

funde nicht verfolgt, auch wenn sich während der Perinatalperiode eher selten 

aktiv-therapeutische Konsequenzen ergeben, so wären die pränatalen Bemü-

hungen ad absurdum geführt. Erst die postnatale Verlaufsbeobachtung aller 

Befunde erlaubt die Einschätzung von Qualität und prognostischer Relevanz 

der pränatalen Diagnostik. 

 

Problemstellung: 

 

Der Ansatz für die vorliegende Arbeit ergibt sich aus der Fragestellung, in wel-

chem Maße die pränatale Diagnostik die Therapie angeborener urologischer 

Fehlbildungen beeinflusst. Die Frage, inwieweit die diagnostischen Erkenntnis-

se zu Modifikationen geführt haben und welchen Einfluss Schwangerschafts-

verlauf und therapeutische Empfehlungen auf die Prognose der Erkrankung 

haben, ist von eminenter Bedeutung für die Einschätzung des Stellenwertes 

von pränataler Diagnostik und Therapie.  

 

Gegliedert in einzelne Diagnosegruppen werden die pränatalen Befunde analy-

siert. Als Validitätskriterium wird die Diagnose nach Abschluss der postnatalen 

bildgebenden Diagnostik gewertet. Im Weiteren werden die postnatal getroffe-

nen therapeutischen Entscheidungen und die Ergebnisse operativer Therapie 

gewertet. Daraus ergibt sich im Überblick der einzelnen Diagnosegruppen eine 

Aussage zu Genauigkeit und Verlässlichkeit der pränatalen sonografischen 

Diagnostik. Eine Aussage zu falsch-negativen Befunden kann nicht getroffen 

werden, da es sich nicht um eine geschlossene Population handelt und somit 

keine Nachkontrolle der pränatal unauffälligen Kinder erfolgen kann.  
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Der zweite Ansatz der Arbeit ist die Qualitätskontrolle postnatal getroffener 

therapeutischer Entscheidungen. Unterschiedliche Interpretations-

möglichkeiten postnatal erhobener Befunde und eine Vielzahl operativer 

Techniken, die zur Anwendung kamen, ermöglichen im 15–Jahres-Überblick 

eine Wertung der einzelnen therapeutischen Herangehensweisen bezüglich 

ihres protektiven Einflusses auf die Nierenfunktion. Auf den Wandel der ope-

rativen Technik und Methoden im 10-Jahres-Verlauf wird eingegangen. Da die 

überwiegende Mehrheit der behandelten Patienten von der Autorin selbst im 

Dispensaire betreut wird, können hier auch Langzeitergebnisse einfließen. Für 

jede Diagnosegruppe muss einer Anzahl von spezifischen Fragestellungen ein-

zeln nachgegangen werden. So erfolgt die Ergebnisdarstellung zunächst in se-

paraten Kapiteln, um dann in einer umfassenden Diskussion einer Wertung 

unterzogen zu werden. 
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1.1 Ungestörte Entwicklung von Niere und harnableitendem System 

 

Die Organogenese der Niere und des harnableitenden Systems stellt, anders als 

die Entwicklung der übrigen parenchymatösen Organe aus einer klar definier-

ten Anlage, einen Prozess der sukzessiven Formation und Involution zweier 

zeitlich und räumlich getrennter, doch sich überlappender embryonaler Aus-

scheidungsorgane dar. MOORE [Moore 1985] und alle folgenden Abhandlun-

gen verweisen auf die grundlegenden Erkenntnisse von POTTER [Potter 

1972], veröffentlicht im Year book medical publishers. Den Beschreibungen 

von POTTER und McCRORY ist die bis heute gültige Vorstellung der Orga-

nogenese des menschlichen definitiven Harnorgans, des Metanephros, zu ent-

nehmen. 

 

Das Pronephros stellt nur bei Amphioxus, Cyclostomae und einigen primitiven 

Fischen ein Ausscheidungsorgan dar. Beim Menschen bleibt die Vorniere 

funktionslos. Sie entwickelt sich in der dritten postkonzeptionellen Woche aus 

einigen Zellverdichtungen im Bereich der Halssegmente und erlebt ihre Reg-

ression in der 5. Woche. Der Vornierengang jedoch bleibt erhalten und mün-

det nach kaudal gerichtetem Wachstum in die Kloake ein. Er wird zum meso-

nephrischen Ausscheidungsgang. 

Das Mesonephros entwickelt sich Ende der 4. Embryonalwoche kaudal im 

Anschluss an die Vornierenanlage. Es ist das definitive Ausscheidungsorgan 

der Fische und Amphibien. Bei Kaninchen-, Katzen- und Schweineembryonen 

konnte eine Funktionsfähigkeit dieses Organs nachgewiesen werden. Sie wird 

auch für menschliche Embryonen vermutet. Im mesonephrogenen Gewebe 

entwickeln sich aus Zellverdichtungen Bläschen und schließlich S-förmig ge-

krümmte Schläuche, die Urnierenkanälchen. Sie erreichen den Vornierengang 

und verschmelzen mit ihm. Mit der Entwicklung eines glomerulumähnlichen 

Filterapparates scheint die strukturelle Voraussetzung für eine Ausscheidungs-

funktion gegeben zu sein. Der mesonephrische Gang, auch als WOLFFscher 

Gang bezeichnet, entwickelt beim männlichen Geschlecht einen Teil der Ge-
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schlechtsorgane, beim weiblichen degeneriert er, wie der übrige Anteil des Me-

sonephros.  

 

Das Metanephros, die definitive Nierenanlage, entwickelt sich aus einer Inter-

aktion des metanephrogenen Blastems kaudal der Urnierenanlage und der Ure-

terknospe am Anfang der 5. Embryonalwoche. Die Ureterknospe ist eine Aus-

sprossung am dorsalen, kaudalen Ende des mesonephrischen Ganges. Die 

Theorien zur Aussprossung der Ureterknospe und der Integration des gemein-

samen Endes von mesonephrischem Gang und Ureterknospe in die Blasenan-

lage und deren Rotationsvorgänge wurden nach histologischen Befunden 

durch WESSON [Wesson 1920], CHWALLA [Chwalla 1927] und 

GYLLENSTEN [Gyllensten 1949] konstatiert. Die Ergebnisse der embryona-

len Forschung von GLÜER [Glüer et al. 1993] modifizieren das Verständnis 

der Gewebeverschiebungsvorgänge am distalen Ureter und mesonephrischen 

Gang dahingehend, dass der Ureter um die Achse des mesonephrischen Gan-

ges rotiere. Daraus schließt GLÜER, dass eine fehlerhafte Rotation Lageano-

malien des Ureters zur Folge habe. Diese Beschreibung steht in Übereinstim-

mung mit den Erkenntnissen von WEIGERT [Weigert 1877] und MEYER 

[Meyer 1907] über die Lageanomalien und Kreuzungsverhältnisse der Ureteren 

bei Doppelanlagen. GLÜER erklärt weiterhin die Entstehungsmöglichkeit von 

Ureterozelen bei inkompletter Inkorporation des gemeinsamen Endes von 

Ureterknospe und WOLFFschem Gang, auch common nephric duct, in die 

Blasenanlage. 

 

Der mesonephrische Gang erreicht die Kloakenmembran in einer anterolatera-

len Position noch vor deren Teilung durch das Septum urorectale in einen uro-

genitalen und einen rektalen Anteil. Während dieses Teilungsvorganges errei-

chen die WOLFFschen und MÜLLERschen Gänge eine posteriore Position 

im Urogenitalsinus. Der Urogenitalsinus oberhalb des MÜLLERschen Hügels 

bildet die männliche prostatische und die gesamte weibliche Urethra. Die 

männliche subkollikuläre Urethra besteht aus zwei weiteren Abschnitten, der 

proximalen und der phallischen Region. In der proximalen Portion unterhalb 

des MÜLLERschen Hügels entwickeln sich urethro-vaginale Falten, die bis 
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zum Entstehungsort der BARTHOLINIschen Drüsen in der anterioren Wand 

des Sinus urogenitalis reichen. Die kranialen Anteile dieser Falten bleiben als 

Plicae colliculi distal des Verumontanum erhalten.  

Die Ureterknospe wächst nach den beschriebenen Rotationsvorgängen nach 

kranial in das metanephrogene Blastem ein. Die jetzt stattfindende bilaterale 

induktive Interaktion zwischen ampullärer Aussprossung der Ureterknospe 

und Nephronogenese ist das zentrale Moment der Gestaltung der dreidimensi-

onalen Architektur der menschlichen Niere. Dieser von der 6. Embryonalwo-

che bis zur etwa 36. Fetalwoche reichende Prozess unterliegt einer Vielzahl 

noch nicht geklärter induktiver und adhäsiver Prozesse, deren Regulationsme-

chanismen Bestandteil der molekularen Forschung sind. Der extrazellulären 

Matrix wird eine Mediatorfunktion zugeschrieben. Interstitielles Kollagen regu-

liert die Komposition der Epithelzellmatrix [Bernfield 1984]. Die Aufteilungs-

morphogenese kann jedoch auch ohne Typ I - Kollagen stattfinden 

[Kratochwil et al. 1986]. Für diese Epithel–Mesenchym-Interaktion stellt die 

Niere nach den Beschreibungen von SAXÈN [Saxèn 1970] ein gutes Modell 

dar. Matrixproteine [Aufderheide et al. 1987] und verschiedene Wachstumsfak-

toren spielen dabei eine regulative Rolle. Ergebnisse der molekularbiologischen 

Forschung auf genetischer und Zellkulturebene geben einen immer detaillierte-

ren Blick auf die Regulationsmechanismen der Organogenese der Niere 

[Gomez & Norwood 1999]. Trotz vielfältiger Ansätze zur Darstellung der Ge-

nexpression während der Nephrogenese [Leimeister et al. 1999] ist es derzeit 

nicht möglich, den kompletten genetischen Entwicklungsweg  darzustellen 

[Burrow 2000]. Ein großer Teil der Erkenntnisse der Genese anderer Organe 

unter Mesenchym – Epithel – Interaktion (Lunge, Nervengewebe) konnten in 

Bezug auf die Nephronogenese überprüft werden und erbrachten so den 

Nachweis der Einflussnahme von fibroblast growth factor (FGF) und seinem 

Rezeptor [Burrow 2000], glial cell line - derives neurotropic factor (GDNF) 

[Orth et al. 2000], hepatocyte growth factor (HGF)  und seinem Aktivator [van 

Adelsberg et al. 2001]. Es bleibt zu konstatieren, dass die Nephrogenese ein 

komplexer Prozess von koordiniertem Wachstum und Differenzierung endo-

thelialer, mesenchymaler und epithelialer Zellen ist, deren interaktive Ereignis-

se durch die extrazelluläre Matrix, die Zellen selbst und humorale Faktoren 
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reguliert wird [Avner 1992]. Die Nephronogenese aus dem metanephrogenen 

Blastem ist ein Prozess der Mesenchym – Epithel – Umwandlung, der vom 

inneren des Organs zur äußeren Kortex fortschreitet. Er wird wechselseitig 

beeinflusst von einem zweiten Entwicklungsprozess, der Entstehung und Auf-

zweigung des der Ureterknospe entspringenden Sammelrohrsystems. Beide 

Systeme, das mesenchymale nephronogene und das der Ureterknospe ent-

springende ductogene unterliegen wiederholten Serien induktiver Signale, die in 

einer Kaskade zur Ausbildung der dreidimensionalen Architektur und der dif-

ferenzierten Zellfunktion der reifen Niere führen [Horster et al. 1999]. 

 

Bezüglich der normalen Nephronogenese lässt sich der Vorgang nach AVNER 

(1992) in 4 Stadien einteilen, die auf Grund der zentripetalen Entwicklung der 

Niere in einem Schnittpräparat darstellbar sind (Abbildung 1).  

 

 

Abbildung 1: zeitaxiale Darstellung der vier Phasen der Nephronogene-

se (nach Stephens FD in O´Donnell und Koff: Pediatric Urology) 
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Periode 1: 5. - 14. Embryonalwoche; die ampulläre Aufzweigung ist aktiv und 

induziert die Nephronenformation dann, wenn sie noch kein zugehöriges 

Nephron tragen. 

Periode 2: 14./15. - 20./22. Embryonalwoche; die Ampullae teilen sich nicht 

mehr aktiv, sie induzieren die Nephronenbildung auch dann, wenn sie bereits 

ein Nephron tragen. Das reifere Nephron nimmt zum Verbindungsstück des 

unreiferen Kontakt auf. So können Arkaden von 4 bis 6 Nephronen an einem 

tubulären Ende hängen. 

Periode 3: 20./22. - 32./36. Embryonalwoche; die ampulläre Aufzweigung ist 

selten, an den freien Enden werden Nephrone generiert und hinter der aktiven 

Wachstumszone zwischen Ampulle und Sammelrohr verbunden, so dass am 

terminalen Enden jedes Sammelrohres Nephronen direkt angeschlossen wer-

den. 

Periode 4: ab der 36. Embryonalwoche; interstitielles Wachstum und Ausrei-

fung, keine ampullären Aufzweigungen und keine Nephronengeneration mehr.  

 

Wichtig ist die Erkenntnis, dass nach der 32. - 36. Embryonalwoche die ampul-

läre Aufzweigung inaktiv wird und keine neuen Nephronen mehr generiert 

werden. Das von nun an stattfindende Wachstum und die folgende Ausreifung 

des Organs ist Folge der Vergrößerung der Strukturen. Alle dysplastischen 

Vorgänge haben zuvor stattgefunden. Eine zu diesem Zeitpunkt eingreifende 

Intervention kann nur noch Reifungsprozesse beeinflussen, eine Vermehrung 

von Nephronen findet nicht mehr statt. 

 

Abbildung 2 zeigt die Präparation der Nieren und Harnwege eines Feten der 

18. Schwangerschaftswoche. Abbildung 3 zeigt die histologische Darstellung 

des Sektionsschnittes durch eine Niere dieses Präparates. 

 

Die Prozesse der strukturellen Reifung finden ihre Widerspiegelung in denen 

der funktionellen Vervollkommnung. Eine Vielzahl von Arbeiten widmet sich 

der Funktion der fetalen Niere. Folgende Erkenntnisse können zusammenge-

fasst werden: 
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Die renale Tubulusfunktion kann mit der 9.-12. Embryonalwoche als struktu-

rell möglich angesehen werden. Ab der 14. Woche ist die HENLEsche Schleife 

ausgebildet und eine Reabsorption denkbar. Der Renin–Angiotensin-

Mechanismus  und Prostaglandine beeinflussen Vasokonstriktion und Blut-

druck des Feten. Die glomeruläre Filtrationsrate ist niedrig, nimmt jedoch im 

weiteren Verlaufe zu. GUIGNARD [Guignard et al. 1975] beschrieb 1975, 

dass die glomeruläre Filtrationsrate nach der 35. Schwangerschaftswoche keine 

signifikanten Abweichungen von den Werten Reifgeborener mehr zeige. 

LEAKE [Leake et al. 1976], der wesentlich jüngere Frühgeburten mittels Inu-

lin-Clearance untersuchte, fand zwischen der 25. und 42. Gestationswoche 

einen konstanten Anstieg der Inulin-Clearance.  

Bezüglich der Ausscheidung von Natrium wird eine Imbalance zwischen der 

glomerulären Filtration und der tubulären Reabsorption bei Unreife des Nie-

rengewebes vermutet [Aperia et al. 1979]. Dies führt dazu, dass die fetale Niere 

nur in einem geringen, mit wachsender Ausreifung zunehmenden Maße in der 

Lage ist, Natrium zu reabsorbieren. Anhand tierexperimenteller Studien konnte 

gezeigt werden, dass alle Feten zunächst eine Glukosurie aufweisen, die jedoch 

eine eindeutige Abhängigkeit von der Diurese und Natriurese zeigt [Beck et al. 

1988]. Auch die Kaliumausscheidung zeigt zunächst eine geringe, in der späte-

ren Entwicklung ansteigende Funktion des Tubulusapparates an.  

 

Diese Studien wurden jedoch an lebend geborenen Frühgeborenen unter-

schiedlicher Schwangerschaftswochen angestellt. Es ist nicht sicher, inwieweit 

ein Schluss auf die Nierenfunktion des Feten in einer intakten Schwangerschaft 

mit der Clearancefunktion der Plazenta gezogen werden darf. Sicher ist, dass 

bereits zu einem sehr frühen Zeitpunkt der Fetalentwicklung (12.Woche) eine 

Ausscheidungsfunktion durch glomeruläre Filtration vorhanden ist und die 

reabsorptiven Funktionen des Tubulusapparates erst gegen Ende der Schwan-

gerschaft bzw. im früh-postnatalen Leben zur Ausreifung gelangen. Keinerlei 

sichere Aussagen zur Zusammensetzung des fetalen Urins in den verschiede-

nen Entwicklungsstadien bei normaler Organogenese der Niere sind derzeit 

erhältlich und die Diskussionen über diese Thematik sind widersprüchlich 

[Ehrich 1997, Gloor 1995]. Neuere Studien lassen eine Relevanz des Levels 
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von Alpha (1) Mikroglobulin im fetalen Urin für die Einschätzung der fetalen 

Nierenreife vermuten [Cagdas et al. 2000]. Für die fetale Serumkonzentration 

von Beta (2) Mikroglobulin und Cystatin C konnte ebenfalls in eingeschränk-

tem Maße eine Vorhersagequalität bezüglich der postnatalen Nierenfunktion 

angegeben werden [Bokenkamp et al. 2001]. Ebenso konnte BUNDUKI 

[Bunduki et al. 1998] in vorläufigen Ergebnissen aus 11 fetalen Nierenbiopsien 

erste Rückschlüsse auf das Vorliegen einer Nierendysplasie ziehen. Hingegen 

scheint der Rückschluss aus der Urinzusammensetzung des Frühgeborenen  

durch die gravierend veränderten Kreislauf- und Hormonverhältnisse 

[Guignard et al. 1975] nach der Geburt nicht sicher verwendbar zu sein. 
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Bilder zur ungestörten Entwicklung von Niere und harnableitendem 

System 

 

Abbildung 2: Urogenitalpaket eines weiblichen Feten aus der 18. 

Schwanger-schaftswoche, eigene Präparation nach Fixierung in Jores – 

Lösung 
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1.1 Ungestörte Entwicklung von Niere und harnableitendem System 

 

Abbildung 3: Sektionsschnitt durch die linke Niere desselben Präpara-

tes, HE, 2,5fach 

 

Abbildung 4: Bilaterale Nierenbeckendilatation in der 29. Schwanger-

schafts-woche 
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1.2 Pränatale Diagnostik und Therapie der Nieren und des harnablei-

tenden Systems 

 

Die sonografische Darstellung der fetalen Nieren ist ab der 12. Schwanger-

schaftswoche möglich [Rosati & Guariglia 2001], ab der 15. sicher. Fehlbildun-

gen der Nieren und ableitenden Harnwege können somit ab der 15. Schwan-

gerschaftswoche sonografisch erkannt werden. Die genaue Einschätzung einer 

fetalen Uropathie gilt ab der 20. Schwangerschaftswoche als sicher möglich 

[Barakat et al. 1989, Bollmann 1997, Bollmann et al. 1989]. Abbildung 4 zeigt 

den sonografischen Befund einer bilateralen Nierenbeckendilatation in der 29. 

Schwangerschaftswoche. Anhand der von BERNASCHEK [Bernaschek & 

Kratochwil 1980] aufgestellten pränatalen Wachstumskurven der Nieren kann 

eine Größenabweichung klassifiziert werden. Genauere Daten dazu liefert die 

Arbeit von GLOOR [Gloor 1995]. Weitere diagnostische Parameter sind die 

Nierenbeckenweite [Arger et al. 1985] und das Verhältnis von Bauchumfang zu 

Nierenumfang, das von GRANNUM [Grannum et al. 1980] von der 24. bis 

zur 38. Schwangerschaftswoche mit konstantem Wert zwischen 0,27 und 0,3 

angegeben wird. Eine Zunahme des Quotienten auf über 0,5 gilt als sicher pa-

thologisch.  

 

Im Laufe der letzten Jahre hat eine Vielzahl von Autoren versucht, die pränata-

len Befunde in Bezug auf ihre postnatale Relevanz zu klassifizieren. Häufigster 

pränataler Befund ist die fetale Hydronephrose [Dhillon 1998, Gunn et al. 

1995, Harding et al. 1999, James et al. 1998, Kim & Song 1996, Thomas 1998]. 

Dabei geht die Mehrzahl der Autoren der Übersichtsarbeiten nicht auf diffe-

renzierte pränatale Befunde, wie die Kombination verschiedener sonomorpho-

logischer Parameter ein. SCOTT [Scott & Renwick 1993] analysierte 

Sensitivität und Spezifität der pränatalen Diagnostik anhand 736 Feten auf 

einzelne Diagnosegruppen bezogen genauer. Dabei wies er sehr unterschiedli-

che Maße an Sensitivität und Spezifität aus. Diese Feststellung ist in der Wer-

tung pränataler Befunde  von großer Bedeutung. Deutlich weist LETTGEN 

[Lettgen et al. 1993] auf die hohe Anzahl der therapeutisch nicht relevanten 
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fetalen Harntransportstörungen hin und  warnt vor Überdiagnostik und -

therapie. 

In der vorgeburtlichen sonografischen Diagnostik werden eine Vielzahl von 

Parametern erfasst, die im Gesamtbild zur Verdachtsdiagnose einer Fehlbil-

dung führen. Bezüglich der Nieren und des harnableitenden Systems sind die 

zu dokumentierenden Parameter in Tabelle 1 zusammengefasst. Die Vielzahl 

und die Varianz der zu erhebenden Befunde verlangen neben der Dokumenta-

tion der allgemeinen Entwicklungsdaten und dem Ausschluss weiterer Fehlbil-

dungen subtiles Vorgehen in Kenntnis der möglichen Fehlbildungen. Wieder-

holungsuntersuchungen im Schwangerschaftsverlauf sind erforderlich, um die 

Dynamik des Prozesses zu erfassen. Hierbei ist es ganz wesentlich zu wissen, 

dass die Erkenntnisse über die fetale Physiologie und das Auftreten funktionel-

ler transitorischer Vorgänge noch unzureichend sind. 

 

Tabelle 1: pränatal erfassbare sonomorphologische  

Pränatalsonografische Befunde 

Geschlecht 

Nieren vorhanden? 

Nierengröße 

Parenchymdicke und Echogenität, Zysten 

Dilatation von Nierenbecken und Ureteren 

Blase: Volumen, Entleerung, Wanddicke, proximale Urethra 

Fruchtwassermenge 

Assoziierte Anomalien 

Verlaufsbeurteilung 

 

So heben auch STÖRMANN [Störmann et al. 1995] und FORTUNY [Fortuny 

1997] die Bedeutung der interdisziplinären Diskussion pränatal erhobener Be-

funde mit den postnatalen Therapeuten hervor. 
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Bezüglich der Harnwege besteht die postnatale Diagnostik aus einer Vielzahl 

von Untersuchungsmethoden. Mit dem einzigen Kriterium der Sonografie als 

pränatalem Diagnostikum kann eine definitive Diagnose oder gar eine Aussage 

über postnatale Therapiebedürftigkeit und Prognose kaum gestellt werden. 

Allein aus der Erfahrung des Untersuchers und der Beobachtung der Dynamik 

des Prozesses können  Schlussfolgerungen gezogen werden. Einen dramati-

schen Unterschied in der Erkennensrate fetaler Anomalien konnte auch 

BERNASCHEK [Bernaschek & Kratochwil 1980] in Abhängigkeit von der 

Erfahrung des Untersuchers feststellen. Dem wird in Deutschland bereits seit 

Anfang der 80iger Jahre durch das Etablieren von Stufe II- und Stufe III- Dia-

gnostikzentren Rechnung getragen. 

Als therapeutische Konsequenzen aus dem pränatalen Verdacht auf eine Fehl-

bildung der Nieren oder harnableitenden Wege sind mehrere Varianten denk-

bar. Sie sind in Tabelle 2 zusammengefasst. 

 

Tabelle 2: Therapeutische Konsequenten pränataler Befunde 

therapeutische Konsequenzen bei pränatalem Verdacht 

- Geburt am Termin und postnatale Diagnostik, ggf. Therapie 

- Lungenreifeinduktion und terminierte Frühgeburtlichkeit zur postnatalen 

Diagnostik und Therapie 

- Fruchtwasserauffüllung 

- In-utero Therapie durch temporäre Harnableitung 

- Beendigung einer „sinnlosen“ Schwangerschaft 

 

Es bleibt jedoch bislang undefiniert, bei welchen Befunden welche der angege-

benen Konsequenzen ausgewählt werden sollten. In der Einzelfalldiskussion 

ergibt sich eine Teamentscheidung, die den werdenden Eltern nahegebracht 

wird. Es fehlt an zusammenfassenden Regeln und allgemeingültigen Schluss-

folgerungen.  

 

Kritisch und widersprüchlich wird die Frage der Indikation zu pränatalem the-

rapeutischen Eingreifen immer wieder diskutiert. Eine Vielzahl der Patienten 
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gelangt erst jenseits der 28.- 30. Schwangerschaftswoche zur qualifizierten Dia-

gnostik. Zu diesem Zeitpunkt ist die Nierenentwicklung soweit fortgeschritten, 

dass die Hauptphase der Nephronengeneration abgeschlossen ist und 

dysplastische Prozesse bereits stattgefunden haben. Damit kann ein irreversib-

ler Schaden eingetreten sein. Die Sinnhaftigkeit fetalchirurgischer Intervention 

zu einem so späten Zeitpunkt ist kaum noch gegeben. Analog verhält es sich 

mit der oligohydramniotischen Schädigung der Lungenentwicklung [Freedman 

et al. 2000]. Die Auswahl der Fälle, die von einem Eingreifen profitieren kön-

nen, steht im Vordergrund der Indikationsstellung. GLOOR [Gloor 1995] 

bezieht die fetale Urinanalyse in die Erwägung der Indikation zu pränatalen 

Maßnahmen mit ein. Deren Aussagekraft ist jedoch umstritten [Ehrich 1997]. 

COPLEN [Coplen 1997] stellt dar, dass der pränatale Ultraschall ein schlechter 

Diskriminator zwischen physiologischer Dilatation, Obstruktion, Dysplasie 

und nicht obstruktiven Harntransportstörungen ist. Das früh einsetzende und 

persistierende Oligohydramnion bleibt der beste Indikator für ein potentiell 

schlechtes Outcome. FREEDMAN [Freedman et al. 2000] und WALSH 

[Walsh & Johnson 1999] stimmen dahingehend überein, dass die der fetalen 

Niereninsuffizienz folgende Oligohydramniesequenz mit entsprechender Lun-

genhypoplasie Hauptursache eines schlechten Ausganges seien. Somit halten 

sie eine Intervention nur zu entsprechend frühem Zeitpunkt (20. bzw. 22. 

Schwangerschaftswoche) für sinnvoll. FREEDMAN [Freedman et al. 1996] 

weist wie auch MAKINO [Makino et al. 2000] darauf hin, dass sowohl der 

Zeitpunkt des Eintretens der Nierenschädigung, ihr Ausmaß und die zugrunde 

liegende Ätiologie die Ergebnisse im postnatalen Outcome wesentlich beein-

flussen. Zumeist wird für pränatalchirurgisches Eingreifen das Vorliegen eines 

Oligohydramnions als Zeichen einer schweren Schädigung der fetalen Aus-

scheidungsfunktion vorausgesetzt. So finden sich wiederholt Berichte über 

erfolgreiche fetale Therapie mittels permanenten Shuntings [Shimada et al. 

1998, Szaflik et al. 1998], sequentieller Amnioninfusion [Feldman et al. 1999] 

und auch ein Einzelfallbericht über eine intrauterine endoskopische U-

rethralklappenresektion [Quintero et al. 2000]. 
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Entscheidend für die Einschätzung der Möglichkeiten pränataltherapeutischen 

Eingreifens bleibt die Diskrepanz zwischen den im frühen Fetalleben ablau-

fenden pathophysiologischen Prozessen und der überwiegend erst im dritten 

Trimenon erfolgenden Diagnostik und Therapie. Ob und inwieweit die späten 

Eingriffe im Sinne serieller Punktionen oder permanenter Urinableitungen in 

das Fruchtwasser Auswirkungen auf die Überlebenschance und die Langzeit-

morbidität der betroffenen Kinder haben, ist fraglich. Weiterhin sind die uro-

logischen Fehlbildungen Ausdruck und Endpunkt verschiedener Entwick-

lungsstörungen, deren pathoembryologische Mechanismen unterschiedlich 

sind, wie auch der Zeitpunkt des schädigenden Momentes. 
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Um die Erfahrungen der Arbeitsgruppe „Pränatale Diagnostik und Therapie“ 

der Medizinischen Fakultät Charité der Humboldt - Universität zu Berlin be-

züglich der Diagnostik und Therapie pränatal diagnostizierter Fehlbildungen 

der Nieren und harnableitenden Wege zu subsumieren und allgemeingültige 

Schlussfolgerungen mit den Erkenntnissen anderer Autoren zu vergleichen, 

erfolgte eine retrospektive Analyse des Patientengutes hinsichtlich der pränata-

len Befunde und der postnatalen Diagnosen. Dabei wurden verschiedene For-

men der Harnwegsfehlbildungen getrennt berücksichtigt.  

 

Folgende Fragestellungen sollen beantwortet werden:  

 

1. Wie hoch ist im selektionierten Krankengut des Stufe–III-

Diagnostikzentrums der Anteil der verschiedenen Fehlbildungen des 

Harntraktes ? 

2. Welche pränatalen Befunde führten zu Verdachtsdiagnosen und wel-

che therapeutischen Konsequenzen wurden gezogen ? 

3. Welche postnatalen Diagnosen wurden gestellt und wie verhalten 

sich pränataler Befund und postnatale Diagnose zueinander ? 

4. Wie hoch ist der Aussagewert einzelner Befunde für die verschiede-

nen  Diagnosegruppen und wie relevant sind die pränatalen Formu-

lierungen ?  

5. Welcher postnatale diagnostische Algorithmus ist bei welchem prä-

natalen Verdacht sinnvoll ? 

6. Welche postnatalen therapeutischen Schritte sind mit welcher zeitli-

chen Dringlichkeit einzuleiten und wie ist die Prognose für die Nie-

renfunktion einzuschätzen ? 

7. Hat die pränatale Diagnostik das diagnostische und therapeutische 

Management beeinflusst ? 
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8. Inwieweit kann die pränatale Diagnostik das postnatale Outcome des 

Patienten und seiner Nierenfunktion prognostizieren und beeinflus-

sen ? 

9. Können allgemeingültige Schlussfolgerungen für die pränatale Dia-

gnostik, ihre Befunderhebung, das postnatale diagnostische Mana-

gement und das einzuschlagende therapeutische Vorgehen gezogen 

werden ? 

10. Welche Ausblicke können in experimenteller und klinischer Hinsicht 

auf die weitere Entwicklung gegeben werden 
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2 Material und Methoden 

2.1 Studiendesign 

 

Die Anlage der Arbeit ist pro- und retrospektiv. Dies ergibt sich aus dem Ziel, 

die pränatal erhobenen Befunde und das postnatale Management auf die Er-

gebnisqualität hin zu untersuchen.  

 

Ausgangspunkt der Untersuchung sind alle Patienten, die nach pränataler Dia-

gnostik mit Harntransportstörungen aufgefallen sind. Voraussetzung für die 

Weiterführung der Datensammlung ist die Geburt in der Universitätsfrauenkli-

nik der Charité bzw. das Vorliegen der Ergebnisse der postnatalen Diagnostik 

in Wort und Bild. Im Untersuchungszeitraum 1984 – 1996 wurde bei 1.574 

Feten aus 21 616 untersuchten Schwangerschaften pränatal eine kinderchirur-

gische Diagnose gestellt. Davon konnten 1.077 in eine umfassende Analyse 

einbezogen werden. Mit 990 Fällen rangierte damit die Anzahl der Fehlbildun-

gen des Urogenitalsystems an erster Stelle, deutlich vor denen des Herz–

Kreislauf–Systems (588 pränatale Diagnosen). Von diesen konnten 693 Diag-

nosen überprüft werden. Insgesamt kamen 1.060 pränatal als auffällig be-

schriebene Niereneinheiten zur Auswertung.  

 

Bezüglich der operativen Therapie wurden nur die Ergebnisse gewertet, die aus 

im eigenen Hause durchgeführten Operationen resultieren. Es ist davon auszu-

gehen, dass die operativen Eingriffe einer einheitlichen Schule entspringen, 

zum großen Teil von der Autorin selbst oder unter ihrer Assistenz ausgeführt 

wurden bzw. nach vergleichbaren Maßstäben erfolgten. Die postoperative Dia-

gnostik erfolgte wiederum im eigenen Hause und ist so mit der präoperativen 

direkt vergleichbar. Die Befunde aus der Dispensairekontrolle entstammen 

überwiegend der eigenen Sprechstunde. Die Befunde der Dispensairebetreu-

ung eines Teiles nicht operierter Kinder und insbesondere derer mit einer deut-

lichen Einschränkung der Nierenfunktion entstammen der Zusammenarbeit 
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mit der Abteilung Kindernephrologie der Klinik und Poliklinik für Kinderheil-

kunde der Charité. 

Somit ergeben sich folgende Einschlusskriterien für die Studie: 

 

Tabelle 3: Studiendesign 

Studiendesign 

- pränatale Diagnostik in der Abteilung Pränatale Diagnostik und Therapie der 

Universitätsfrauenklinik der Charité (Leiter: Prof. Dr. R. Bollmann) 

- Geburt in der Universitätsfrauenklinik der Charité oder unmittelbar postnata-

le Zuweisung mit allen Daten 

- Geburtsjahrgänge 1985 bis 1995 

- postnatale und weiterführende sonografische und radiologische Diagnostik 

im Institut für Röntgendiagnostik, Abteilung Pädiatrische Radiologie der Chari-

té (Leiterin: Frau Prof. Dr. Brigitte Stöver) 

- nuklearmedizinische Diagnostik im Institut für Strahlendiagnostik der Charité 

(Leiter Prof. Dr. Felix), nach einheitlichem Standard, überwiegend durch Frau 

Prof. Dr. Ingrid Reisinger. 

- Operation in der Klinik und Poliklinik für Kinderchirurgie der Charité (Lei-

ter: Prof. Dr. H.  Mau) 

- Dispensairebetreuung in der Klinik und Poliklinik für Kinderchirurgie, Ar-

beitsbereich Kinderurologie (Leiterin: Frau Dr.med.Felicitas Eckoldt-

Kirchmair) oder in der Klinik und Poliklinik für Kinderheilkunde, Abteilung 

Kindernephrologie  

 

Alle Vorgänge, die eines der Kriterien nicht erfüllten, wurden ausgeschlossen. 

Teilweise wurden je nach der Struktur der Fehlbildungen die Ergebnisse denen 

von Untergruppen gegenübergestellt, die sich aus nicht pränatal diagnostizier-

ten Kindern rekrutierten. So konnten Veränderungen durch den Einfluss der 

pränatalen Diagnostik untersucht werden. Diese Patientendaten wurden expli-

zit ausgewiesen. 
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2.2 Statistische Bearbeitung 

 

Die Patientendateien werden in einem MS Exel-Programm geführt (Exel 2000 

unter Windows 98). Die Berechnungen von Mittelwerten, Streuungen, Varianz 

und Standardabweichung erfolgten mittels der üblichen in dieser Software an-

gegebenen Formeln. Als statistische Verfahren zur Signifikanzprüfung wurde 

der WILCOXON-Ranggruppentest für abhängige Stichproben bzw. die Vier–

Felder-Tafel angewandt. Bei kleinen Stichproben (n < 20) kam die Korrektur 

nach YATES zum Einsatz. Prinzipiell wurde eine Irrtumswahrscheinlichkeit 

von p < 0,05 zugelassen. Bei einer höheren Irrtumswahrscheinlichkeit erfolgte 

die Einschätzung als „wahrscheinlich signifikant“ unter Angabe des entspre-

chenden Wertes für p. Bei offensichtlichen Unterscheiden wurde der Zeichen-

test angewendet. Als mathematisch - statistisches Standardwerk wurde 

WEBER [Weber 1980] herangezogen. 
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Die Auswertung und Darstellung der pränatal sonografischen, postnatal so-

nografischen, radiologischen und nuklearmedizinischen Befunde erfolgt mit 

freundlicher Genehmigung und Unterstützung der Leiter der entsprechenden 

Einrichtungen. 

Die fetalpathologischen, pathologischen und pathohistologischen Befunde 

wurden im Institut für Pathologie (Leiter Prof. Dr. Dietel), überwiegend  von 

Frau Dr. med. Cornelia Tennstedt erstellt. Entsprechende erneute Sichtungen 

erfolgten durch die Autorin gemeinsam mit Frau Dr. Tennstedt. Einige fetale 

Urogenitalpakete wurden von der Autorin selbst präpariert, fotodokumentiert 

und histologisch beurteilt, überwiegend um Darstellungen aus verschiedenen 

Fetalwochen zu erhalten. Sie sind entsprechend  ausgewiesen.  
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2.4 Pränatale sonografische und weiterführende Diagnostik  

 

Gemäß des Studiendesigns wurden alle pränatalen Untersuchungen in der Ab-

teilung Pränatale Diagnostik und Therapie der Universitätsfrauenklinik der 

Charité vorgenommen. Die hohe personelle Konstanz dieser Abteilung ermög-

licht die Vergleichbarkeit der Befunde während des Beobachtungszeitraumes. 

Demgegenüber fand eine Vielzahl modernster Sonografiegeräte entsprechend 

der rasanten Geräteentwicklung Anwendung, so dass diese nicht im einzelnen 

ausgewiesen werden können. 

Fallentsprechend erfolgte neben der Darstellung der Nieren und ableitenden 

Harnwege die Ausschlussdiagnostik weiterer Fehlbildungen unter indikations-

gerechter Anwendung der zur Verfügung stehenden Mittel, einschließlich 

Fruchtwasserpunktion, Chorionzottenbiopsie, Fetalblutanalyse und Doppler-

untersuchungen. Die Ergebnisse werden mit Genehmigung von Herrn Prof. 

Dr. R. Bollmann insoweit dargestellt, als sie für die angestrebte Analyse rele-

vant sind. 

Weiterhin wurden bei einem Teil der Patienten fetalchirurgische Eingriffe wie 

Fruchtwasserauffüllung, Punktionen der harnableitenden Wege und die Einlage 

amnialer Shunts vorgenommen. Sie werden erwähnt, wenn dies auf Grund 

einer Nierenfehlbildung durchgeführt wurde. Eine Auswertung bezüglich ihrer 

Effizienz kann auf Grund der geringen Zahlen und der mangelnden Vergleich-

barkeit der Einzelfälle nicht vorgenommen werden. Die Aspirate aus den 

Harnwegen wurden im Institut für Pathologische und Klinische Biochemie 

(Leiter: Prof. Dr. Köttgen) von Herrn Dr. med. A. Lun untersucht. Die ge-

wonnenen Aussagen werden lediglich zitiert, da ihre Auswertung Bestandteil 

eigenständiger Arbeiten anderer Arbeitsgruppen ist. 
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2.5 Postnatale sonografische Diagnostik 

 

Die Sonografie bildet das Kernstück der Fehlbildungsdiagnostik an Nieren und 

harnableitendem System. Ihr kommt die Bedeutung einer nicht invasiven 

Screeningmethode mit hohem sensitiven Wert zu [Wildberger et al. 1997]. 

Verwertet wird nicht die erste orientierende Untersuchung im Kreissaal bzw. 

am ersten Lebenstag, die insbesondere für die Einschätzung obstruktiver Fehl-

bildungen sehr eingeschränkt aussagefähig ist. Entscheidend ist die gezielte 

morphologische Untersuchung der Nieren, Harnleiter und Blase nach Ab-

schluss der Adaptationsphase und Flüssigkeitsumverteilung, so dass wir diese 

Untersuchung auf den 5. Lebenstag festgesetzt haben. Lediglich bei schwersten 

Fehlbildungen (ausgeprägte Urethralklappenkrankheit, POTTER-Sequenz oder 

komplexen Anomalien wie VACTER-Assoziation) erfolgt die Sonografie als 

Akutdiagnostik, um sofort notwendige therapeutische Schritte einleiten zu 

können. 

Die Anforderungen an die sonografische Untersuchung bei Verdacht auf 

Harnwegsfehlbildungen gehen weit über eine grobe Orientierung hinaus. Die 

suffizient durchgeführte sonografische Untersuchung entscheidet über Aus-

maß und Dringlichkeit weiterer diagnostischer Maßnahmen und stellt somit 

den wesentlichen Grundbaustein der Diagnosefindung dar.  Entsprechend 

hohe Anforderungen müssen gestellt werden. Eine  subtile Dokumentation der 

in Tabelle 4 aufgelisteten Parameter muss, insbesondere für die Erstuntersu-

chung, gefordert werden. Bei Erfassung und Bewertung aller aufgeführten Kri-

terien kann die Sonografie die Verdachtsdiagnose der Harntransportstörung 

und auch ihre klinische Relevanz insoweit einschätzen, dass die folgenden dia-

gnostischen Schritte in Reihenfolge und Dringlichkeit festgelegt werden kön-

nen. 
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Tabelle 4: sonographisch erfassbare Parameter 

Pränatalsonografische Parameter  

Nierenparenchym Lage, Form, Atemverschieblichkeit, Dif-

ferenzierung von Rinde und Mark, Echo-

genität 

 Nierengröße (3 Dimensionen od. Volu-

menberechnung 

Nierenbeckenkelchsystem max. anterior-posteriorer Durchmesser 

 minimale Dicke des Parenchymsaumes 

 Kelchdilatation und -form 

Ureter Weite subpelvin und prävesikal 

 Peristaltik 

Harnblase Größe, Volumen, (Restharn) 

 Wanddicke 

 

 

2.6 Weiterführende bildgebende Diagnostik 

 

Weiterführende spezielle sonografische Techniken (Diuresesonografie, so-

nografische Refluxprüfung) wurden indikationsgerecht in Einzelfällen ange-

wandt, so dass auf ihre Darstellung und Auswertung im Rahmen dieser Arbeit 

verzichtet wird. Die routinemäßig angewandten Untersuchungstechniken wer-

den im Folgenden ausführlicher erläutert. Sie entsprechen dem diagnostischen 

Regime bei Verdacht auf Harnwegsfehlbildungen und kamen bei allen Diagno-

segruppen zum Einsatz.  

 

2.6.1 Miktionszysturethrogramm 

Das Miktionszysturethrogramm ist als Goldstandard etabliert. Die Technik der 

Durchführung ist den Standardwerken der Kinderurologie und Kinderradiolo-

gie zu entnehmen [Boothroyd & Carty 1997]. Auf seine Bedeutung in Hinblick 
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auf die Fehlbildungsdiagostik wird im Verlaufe der Arbeit mehrfach hingewie-

sen. Hauptindikationen sind der Nachweis bzw. Ausschluss des vesiko-

ureteralen Refluxes als Ursache einer nicht obstruktiven Dilatation der ablei-

tenden Harnwege und die Darstellung einer subvesikalen Abflussbehinderung. 

Die Refluxdarstellung mittels Radionukliduntersuchung kann das Miktions-

zysturethrogramm als Erstuntersuchung nicht ersetzen. Sie erbringt  zwar eine 

ebenso sensible Darstellung eines vesiko-ureteralen Refluxes, ermöglicht je-

doch keine detaillierte Visualisierung der anatomischen Gegebenheiten, insbe-

sondere keine Beurteilung der subvesikalen Region. Aus strahlenhygienischen 

Gründen wird jedoch ihr Einsatz zur Verlaufsbeurteilung bei Refluxgeschehen 

wiederholt diskutiert [Gordon 1997]. Auch der Einsatz der Sonografie zur Ver-

laufsbeurteilung des Refluxgrades und der konsekutiven renalen Veränderun-

gen, insbesondere unter der Anwendung von Levovist, wird zukünftig eine 

Zahl wiederholter Miktionszysturethrogramme erübrigen.  
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2.6.2 Ausscheidungsurografie 

Die Ausscheidungsurografie stellte vor einigen Jahren noch das Standardver-

fahren der urologischen Diagnostik bei Harnwegsfehlbildungen dar. Ihre Be-

deutung ist jedoch, insbesondere durch die Vervollkommnung der sonografi-

schen Technik, in den Hintergrund getreten. In den letzten Jahren des Beo-

bachtungszeitraumes wurde sie nur noch bei eingeschränkter  Indikationsstel-

lung angewandt: 

 

• unklare anatomische Situationen (Doppelanlagen, Lageanomalien) 

• Befunddiskrepanzen bei der vorangegangenen sonografischen und nukle-

armedizinischen Diagnostik 

• vor operativer Korrektur bei Harntransportstörungen distal der pelvikoure-

teralen Junktion 

 

Zur Beurteilung des Grades einer proximalen Obstruktion wird die Ausschei-

dungsurografie kaum noch herangezogen, denn sie ist der szintigrafischen 

Technik in dieser Frage unterlegen. Allerdings bietet sie eine anatomiegerechte 

Vorstellung des harnableitenden Systems, eine gute Funktion der Niere vor-

ausgesetzt. Auch wird der Aussagewert der Ausscheidungsurografie zur Pri-

märdiagnostik im Neugeborenenalter verringert, da sie auf Grund der reduzier-

ten Tubulusfunktion beim jungen Säugling kaum verwertbare Darstellungen 

erbringt. 

 

2.6.3 Magnetresonanztomografie 

Die Magnetresonanztomografie, insbesondere in starker T1-Gewichtung, stellt 

eine ausgezeichnete Möglichkeit zur Visualisierung flüssigkeitsgefüllter Räume, 

so auch des Harntraktes dar [Cohen 1997, Sigmund et al. 1991]. Als nicht inva-

sives Verfahren ohne ionisierende Strahlung kann diese Technik gerade im 

Kindesalter die Ausscheidungsurografie in ihren Indikationen zum Teil erset-

zen und bietet als Schnittbildverfahren eine dreidimensionale Darstellbarkeit. 

Allerdings steht dem häufigeren Einsatz im Säuglings- und jungen Kindesalter 

die extreme Bewegungsempfindlichkeit der Bilderfassung entgegen. So kann 
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eine qualitativ hochwertige Darstellung in dieser Altersgruppe derzeit nur 

durch eine Narkoseuntersuchung gewährleistet werden. Dies muss als gravie-

render Nachteil eingestuft werden und bedingt, dass die Magnetresonanztomo-

grafie nur als Reserve- und Ausnahmeverfahren Anwendung findet.  
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2.7 Nuklearmedizinische Diagnostik 

 

Nuklearmedizinische Untersuchungstechniken stellen neben der Sonografie 

und der Miktionszysturethrografie die dritte Säule der kinderurologischen Ba-

sisdiagnostik dar. Sie finden immer dann Anwendung, wenn die Nierenfunkti-

on und die Abflussverhältnisse zur Einschätzung des Grades einer Obstruktion 

erfasst werden sollen. Verschiedene Tracer kamen zur Anwendung. Ihre Spezi-

fika sollen im Folgenden erläutert werden. 

 

2.7.1 Dynamische Untersuchung 

Die dynamische Untersuchung kann mit 99mTc-Diethylentriaminpentaacetat 

(99mTc-DTPA, 99mTc- Mercaptoacetyltriglycin (99mTc-MAG3) oder 123J-

Hippuran vorgenommen werden. Die Indikation ergibt sich bei suspekter uni- 

oder bilateraler Obstruktion zur Klärung einer Operationsindikation am harn-

ableitenden System und zur indirekten Zystografie. 

Die Uptake-Phase bezeichnet den Zeitraum der Aufnahme des Isotops durch 

die Niere aus dem Blut. 99mTc-DTPA spiegelt hier die reine glomeruläre Filt-

ration wieder. 99mTc-MAG3 und 123J-Hippuran werden im proximalen Tubu-

lusapparat sezerniert. Die Hippuranclearance korreliert in der normalen Niere 

mit dem effektiven Plasmafluss. Die Werte zwischen 80 und 150 Sekunden 

post injectionem widerspiegeln diese Nierenpartialfunktion. 99mTc-DTPA als 

sehr kleines Molekül geht keinerlei Plasmaproteinbindung ein und diffundiert 

frei durch das Kapillarbett. Die Clearance erfolgt so durch freie Diffusion in 

den extravaskulären Raum und die glomeruläre Filtration. 99mTc-MAG3 hat 

eine hohe Plasmaproteinbindung von 60 bis 80  %. Nur der verbleibende freie 

Anteil gelangt in den Extravaskularraum. Somit zeigt die Niere stets eine relativ 

höhere Plasmakonzentration dieses Isotops, verglichen mit 99mTc-DTPA.  

Darüber hinaus zeigt MAG3 eine wesentliche höhere Extraktionseffizienz von 

40  % gegenüber 20  % bei DTPA. Damit ergibt sich eine höhere Qualität der 

Darstellung durch 99mTc-MAG3 bei niedrigerer Untergrundaktivität. Durch 

eine normale Niere wird das Isotop nach 3 bis 5 Minuten ausgeschieden. Bei 

einer Harntransportstörung zur Quantifizierung des Grades der Obstruktion 
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schließt sich eine Diuresestudie an. Nach O´REILLY [O'Reilly et al. 1979] 

schließt ein Abfall der Aktivität auf unter 75  % nach 5 und unter 50  % nach 

20 Minuten nach Applikation von Furosemid 1 mg/kg  eine signifikante Obst-

ruktion aus. Eine unzureichende Diureseantwort wird bei Obstruktion, aber 

auch bei stark eingeschränkter Nierenfunktion, massiver Dilatation oder voller 

Blase gesehen. So ist nach GORDON [Gordon 2001, Gordon et al. 1991, 

Gordon et al. 1987, Gordon et al. 1988b] eine Beurteilung der Abflussverhält-

nisse nach Miktion ebenso von Bedeutung, wie die Korrelation des renografi-

schen Befundes mit der Pathophysiologie pränatal gesehener obstruktiver Ver-

änderungen. Letztlich gilt jedoch die Diureseszintigrafie als Goldstandard zur 

Unterscheidung obstruktiver von nicht-obstruktiven Dilatationen [O'Reilly 

1986]. 

 

2.7.2 Statische Untersuchung 

Die statische Untersuchung wird mit 99mTc-Dimerkaptosuccinylsäure 

(99mTc-DMSA) vorgenommen. Die Indikation ergibt sich zum Auffinden in 

anderen Untersuchungen stummen Nierengewebes und bei akuter Pyeloneph-

ritis bzw. nach Harntraktinfektion bei vesiko-ureteralem Reflux zur Darstellung 

von Parenchymnarben [Gordon et al. 1987].  

99mTc-DMSA  bindet sich an den proximalen Tubulus contortus. Nur 10  %  

werden im Urin ausgeschieden. So wird der funktionierende Kortexanteil dar-

gestellt.  

 

2.7.3 Indikationen zur nuklearmedizinischen Untersuchung bei Neugeborenen 

Durch den Einsatz aller drei Tracer können die Partialfunktionen einer Niere 

beurteilt werden. So stellt 99mTc-DTPA die glomeruläre Filtrationsrate dar. 

99mTc-MAG3 ergibt ein Bild der Exkretionsfunktion des proximalen Tubulu-

sapparates und 99mTc-DMSA zeigt die Aufnahmefunktion des proximalen 

Tubulusapparates und der HENLEschen Schleife. Dies erklärt unterschied-

liche Ergebnisse der Untersuchung beim Einsatz verschiedener Tracer an ei-

nem Patienten.  
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In der vorliegenden Untersuchung kamen alle drei Radiopharmaka zum Ein-

satz, in den ersten Jahren auch 123J - Hippuran. Dieses Isotop wurde jedoch auf 

Grund der besseren stahlenhygienischen Eigenschaften der neuen Techneti-

umpräparate verlassen. In den letzten Jahren kam ausschließlich 99mTc- 

MAG3 für die dynamische Untersuchung zur Anwendung. Der Einsatz von 

99mTc- DMSA blieb, wie unter 2.7.2. dargestellt, Nieren mit dubioser Funkti-

on vorbehalten. 

 

Bezüglich der nuklearmedizinischen Untersuchung des Neugeborenen müssen 

die physiologischen Besonderheiten dieser Altersgruppe  berücksichtigt wer-

den. Zur 36. Gestationswoche ist die endgültige Nephronenzahl erreicht. Das 

folgende Wachstum stellt die Ausreifung, insbesondere des Tubulusapparates 

dar. Der proximale Tubulus und die HENLEsche Schleife wachsen zu ihrer 

späteren Form aus (vergl. dazu Kapitel 1.1.). Die Glomerula vergrößern sich 

massiv in den ersten drei Lebensmonaten. Zur Geburt sind die glomeruläre 

Filtrationsrate und der renale Plasmafluss niedrig. Die glomeruläre Filtrations-

rate verdreifacht sich im ersten Lebensjahr und erreicht den Erwachsenenwert 

zur Pubertät. STRAUSS [Strauss et al. 1981] gab für die Funktion des proxima-

len Tubulsapparates, gemessen mit Paraaminohippurat, niedrige Werte beim 

Neugeborenen an, die zum zweiten Lebensjahr die Erwachsenennorm errei-

chen. Zusätzlich weisen die Säuglinge einen hohen Anteil an Extrazellulärflüs-

sigkeit auf, so dass Substanzen wie 99mTc-DTPA einen großen Diffusions-

raum und somit eine niedrige Plasmakonzentration aufweisen. So werden mit 

diesem Tracer beim Neugeborenen eine hohe Untergrundaktivität und flache 

Nierenkurven erreicht. Die beste Visualisierung ergibt sich erst mit 3 bis 4 Wo-

chen. Bei Einsatz von 99mTc-MAG3 hingegen entsteht auf Grund der hohen 

Plasmaproteinbindung eine deutlich bessere Darstellung der Nieren auch bei 

jüngsten Patienten.  

Die Diureseantwort der Neugeborenenniere muss auf Grund der Immaturität 

des Tubulusapparates mit schlechter Reabsorptionsleistung und folglich kon-

stant hoher Urinproduktion in Frage gestellt werden. GORDON [Gordon 

1997] weist in diesem Zusammenhang auf eine große Zurückhaltung bei 

Nephrektomieindikationen allein aus dem schlechten Ergebnis der nuklearme-
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dizinischen Untersuchung hin, da die in den Folgemonaten einsetzenden Rei-

fungsprozesse noch Änderungen in der Darstellbarkeit bewirken können.   

Die Reaktion der Niere auf Furosemid hängt direkt von der Konzentration des 

Pharmakons in der HENLEschen Schleife ab. Diese wird durch glomeruläre 

Filtration und tubuläre Sekretion erreicht. So gab DEJTER [Dejter et al. 1988] 

unterschiedliche Dosierungen für Neugeborene und Säuglinge bis 6 bzw. über 

6 Monaten an. Dem stehen andere Beobachtungen entgegen, die keine Ände-

rung der Diureseantwort bei Applikation von über 1 mg/kg verzeichnen konn-

ten [Prandota 1986]. KOFF [Koff et al. 1988] benutzte für Neonaten wie ältere 

Kinder die gleiche Dosierung von 0,3 mg/kg Furosemid, benutzte jedoch die 

gesunde Gegenseite als Kontrolle für die tatsächliche Möglichkeit einer Res-

ponse. In unserem Patientengut wurde grundsätzlich eine Dosierung von 1 

mg/kg Furosemid intravenös angewandt. 

Eine gute Hydrierung ist Voraussetzung für ein adäquates und verwertbares 

Untersuchungsergebnis.  Allerdings differieren auch hier die Angaben in der 

Literatur extrem zwischen 360 ml/m2 [Howman-Giles et al. 1987] und ausblei-

bendem Effekt [O'Reilly et al. 1978]. In der Überzeugung, dass bei der Unreife 

der Nierenfunktion und der Flüssigkeitssensibilität des Säuglingsorganismus 

eine zusätzliche Hydrierung die Untersuchungsergebnisse keinesfalls verfäl-

schen, höchstens verbessern kann, führen wir eine intravenöse oder orale Hyd-

rierung des Säuglings und Kleinkindes eine Stunde vor der Untersuchung mit 

20 ml/kg Körpergewicht durch.  

Auch für den optimalen Zeitpunkt der Furosemidapplikation gibt es keine ver-

bindlichen Standards. Wir bestehen, wie SHORE [Shore & Kuhns 1997], auf 

einer Zweiphasenuntersuchung, deren erste Phase eine Tracerakkumulation 

ermöglicht. Nach 15 bis 20 Minuten wird dann eine Diuresestudie angeschlos-

sen, zu deren Auswertung wir die Zeit des Auswaschens des Tracers auf die 

Hälfte seiner Ausgangsfunktion heranziehen. Eine Halbwertzeit von über 20 

Minuten wird als sicher pathologisch, eine solche von unter 10 Minuten als 

gute Diureseantwort gesehen. 
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3 Ergebnisse 

 

Die Ergebnisse der Arbeit werden im Folgenden zunächst nach Diagnose-

gruppen sortiert dargestellt. Somit umfasst der erste Ergebnisteil eine Darstel-

lung ausgehend von den postnatalen Behandlungsindikationen. Pränatale und 

postnatale Befunde werden verglichen. Jedem Kapitel ist ein Abschnitt über 

die Ergebnisse der Literaturanalyse zu pathoembryologischen Vorstellungen 

und pathophysiologischen Auswirkungen der jeweiligen Entwicklungsstörung 

vorangestellt. Die getroffenen Therapieentscheidungen werden analysiert und 

auf ihre Folgen für die Organfunktion und das Leben der Patienten hin gewer-

tet. Somit ergeben sich Aussagen zu Wertigkeit und Spezifität der pränatalen 

Befunde für die einzelnen Fehlbildungsformen sowie zur Beeinflussung dia-

gnostischer und therapeutischer Strategien durch die während der Schwanger-

schaft erhobenen Befunde. 

 

Im zweiten Ergebnisteil (Kapitel 3.6.) werden dann die pränatalen Befunde 

symptomorientiert subsummiert. Ausgehend von diesen wird die Sensitivität 

pränataler sonografischer Diagnostik für Fehlbildungen der Niere und der 

harnableitenden Wege dargestellt. Es wird so erkennbar, hinter welchen präna-

talen Befunden sich die postnatalen Behandlungsindikationen verbergen. 

 

3.1 Die multizystische Nierendysplasie 

 

Die Nierendysplasie als frühembryonale Anlagestörung unterscheidet sich voll-

kommen von den vererbten zystischen Nierenerkrankungen. Bilateralität geht 

im Allgemeinen mit einer POTTER – Sequenz einher und ist prognostisch 

infaust . 
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3.1.1 Begriffsbestimmung und Klassifikation 

Für die zystischen Nierenerkrankungen wurde in der medizingeschichtlichen 

Entwicklung eine Vielzahl von Klassifikationen entwickelt. Dabei wurden die 

multizystisch-dysplastischen Nieren wechselnder Zuordnung unterzogen.  

OSATHANONDH und POTTER  (Edith Luise Potter, geb. 1901, Patholo-

gin, Chicago, Erstbeschreibung der POTTER-Sequenz bei Ausfall der fetalen 

Nierenfunktion 1946) schufen 1964 [Osathanondh & Potter 1964] und 1972 

[Potter 1972] eine bis heute gültige Klassifikation zystisch veränderter Nieren 

nach pathohistologischen Gesichtspunkten. 1984 erweiterte ZERRES [Zerres 

et al. 1984] diese Klassifikation um anamnestische, klinische und genetische 

Aspekte. Wir schließen uns dieser Nomenklatur an. Sie lässt sich wie folgt dar-

stellen: 

 

POTTER I: 

infantile polyzystische Nierendegeneration  

autosomal rezessiv  vererbbar 

1 : 40 000 Lebendgeborene 

Respiratorische Insuffizienz im Neugeborenenalter, kongenitale Leberfibrose, 

Niereninsuffizienz in der Kindheit, portale Hypertension im Adoleszentenalter. 

bilateral vergrößerte Nieren, 2 mm kleine Zysten, dilatierte Sammelrohre von 

der Medulla zum Kortex   

 

POTTER II: 

(Bilder 4 – 11 ab Seite 63) 

renale Dysplasie 

IIA - normal große oder vergrößerte Nieren 

IIB - aplastische rudimentäre Niere 

meist unilateral, bilateral letal 

klinisch stumm bis POTTER-Sequenz  

Erbgang nicht nachgewiesen 

histologisch aufgehobene Rinden-Mark-Grenze, zystische Formationen aus 

allen ableitenden Strukturen, unreife duktuläre Strukturen, Gewebsatypien 
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POTTER III: 

adulte polyzystische Nierendegeneration 

autosomal dominant 

1 : 1000 Lebendgeborene 

Proteinurie, Hämaturie, Hypertonus, Urämie im Erwachsenenalter 

Leber- und Pankreaszysten bei etwa 1/3 der Patienten 

 

POTTER IV: 

(Bilder 12 und 13, Seite 68) 

ausgelöst durch Obstruktion der harnableitenden Wege 

kortikale Zysten, Kapselfibrose 

nicht hereditär 

 

Im folgenden Abschnitt wird nur die unilaterale multizystische Nierendysplasie 

betrachtet.  

 

Nach RISDON [Risdon 1971a, b] entsteht eine Nierendysplasie bei anormaler 

Entwicklung des metanephrogenen Blastems. Diese Dysplasie kann die ganze 

Niere diffus oder Segmente derselben befallen. Ihre Ausprägung kann schwer 

oder milder sein, bestimmt von der Nachweisbarkeit einiger Regionen korti-

komedullärer Differenzierung mit radiär orientierten primitiven Ductuli. Die 

Nephronenzahl kann differieren, ist jedoch immer stark vermindert. Die 

Nephronen sind teilweise zystisch umgewandelt. (Siehe dazu Bilder 8 und 9 auf 

Seite 66). Eine Vielzahl kleiner Zysten entstammt fehlgebildeten tubulären, 

duktulären oder glomerulären Strukturen. Große Zysten haben fibröse Wände 

und sind mit flachem Epithel ausgekleidet. Sie sollen der Ureterknospe ent-

springen, die keine Nephronengeneration induziert hat. Ein Nierenbecken ist 

teilweise angelegt, atretisch oder nicht nachweisbar. Der Ureter ist zumeist zart, 

häufig atretisch, zuweilen auch nicht angelegt. Abbildung 18 und Abbildung 22 

zeigen den Perlschnurureter eines solchen Präparates und das entsprechende 

histologische Bild. 
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Die Abbildungen 15 und 16 entstammen eigener Mikrodissektion am Urogeni-

talpaket eines Zwillingsfeten mit komplexer Fehlbildung (vesiko-intestinale 

Fissur) aus der 21. Schwangerschaftswoche. Hier zeigen sich bereits die glei-

chen Merkmale, wie sie in Operationspräparaten gefunden werden (Abbildun-

gen 17 und 18). Dies beweist die frühe Determination der komplexen Entwick-

lungsstörung.    

 

 

Über den Krankheitswert und die therapeutische Relevanz dieser Fehlbildung 

besteht keine einheitliche Auffassung. Die Angaben über die Inzidenz der Mal-

formation variieren stark je nach Untersuchungsintensität der Autoren. In der 

Ära vor der pränatalen Diagnostik und dem umfassenden sonografischen 

Screening von Neugeborenen fiel die Fehlbildung nur durch eine entsprechen-

de klinische Symptomatik auf. So wird die multizystische Nierendysplasie als 

häufigste Ursache eines palpablen Abdominaltumors des Neugeborenen  von 

mehreren Autoren angegeben [Atiyeh et al. 1992, Hartman et al. 1986, Lennert 

et al. 1988, Vinocur et al. 1988]. Neonatale Notsituationen im Sinne einer re-

spiratorischen Insuffizienz durch den Zwerchfellhochstand oder einer intesti-

nalen Passagestörung durch Raumverdrängung wurden berichtet [Holloway & 

Weinstein 1990, Middleton & Melzer 1989]. Schmerz und Harntraktinfektio-

nen werden von AMBROSE [Ambrose 1977] als typische klinische Erstmani-

festation im Erwachsenenalter angegeben. Weiterhin wurde die multizystisch-

dysplastische Niere als Ausgangspunkt einer renin-vermittelten Hypertonie 

gesehen [Bürgler & D. 1983, Gordon et al. 1988a, Susskind et al. 1989]. 

 

Mit Einführung der pränatalen Diagnostik wurde die multizystisch-

dysplastische Niere wesentlich häufiger diagnostiziert. GORDON [Gordon et 

al. 1988a] fand eine Inzidenz von 1 : 4300 Lebendgeborenen. Damit ist eine 

große Zahl von Zufallsbefunden bei den sonografischen Screeninguntersu-

chungen zu konstatieren. Nur ein sehr geringer Teil dieser Kinder wird  kli-

nisch auffällig.  
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In der Frage der therapeutischen Relevanz dieser Fehlbildung stehen sich zwei 

Auffassungen konträr entgegen. Während GAULIER [Gaulier et al. 1993] und 

HARTMAN [Hartman et al. 1986] eine Entfernung des dysplastischen und 

funktionslosen Organs als möglichem Ausgangspunkt für eine klinische Sym-

ptomatik befürworten, sehen andere Autoren die präventive Nephrektomie als 

unnötigen Eingriff im Neugeborenenalter an [Avni et al. 1987, John et al. 1998, 

Krull et al. 1990, Wacksman & Phipps 1993, White et al. 1998]. Studien an 

konservativ geführten Patienten geben eine spontane Größenreduktion bis hin 

zur vollständigen Involution (d.h. sonografisch nicht mehr nachweisbare Struk-

tur) an [al-Khaldi et al. 1994, Bachmann et al. 1988, Gough et al. 1995, 

Heymans et al. 1998, Kessler et al. 1998, Rudnik-Schoneborn et al. 1998, Strife 

et al. 1993]. KESSLER [Kessler et al. 1998] sieht eine Indikation zur Operation 

im Falle ausbleibender Involution. Bei Auftreten einer klinischen Symptomatik 

besteht jedoch Einigkeit über die Indikation zur operativen Entfernung des 

dysplastischen Organs. 

 

3.1.2 Pränatale Befunde 

Bei 90 Feten wurde im Ergebnis der pränatalen Diagnostik eine unilaterale 

multizystische Nierendysplasie diagnostiziert. Abbildung 25 zeigt einen präna-

talen Sonografiebefund. In 73 Fällen wurde die Diagnose postnatal bestätigt. 

Bei 17 Neugeborenen (19  %) musste  die Diagnose postnatal korrigiert wer-

den.  

Es waren 27 (37  %) Mädchen und 46 (63  %) Knaben betroffen. In 26 (36  %) 

Fällen war die rechte, in 42 (64  %) Fällen die linke Niere befallen. Das ent-

spricht einem Seitenverhältnis von links zu rechts wie 1,6 zu 1.  

33 Patientinnen entstammen der Schwangerenbetreuung der Universitätsfrau-

enklinik der Charité. 57 Schwangere wurden zur spezialisierten pränatalen Dia-

gnostik von anderen Einrichtungen zugewiesen. Die Einweisungsdiagnose 

lautete bei 34 (60 %) Frauen einseitige fetale Zystenniere. Zweithäufigste Zu-

weisungsdiagnose stellte die Hydronephrose dar. In 7 Fällen wurde die zysti-

sche Formation dem Abdominalraum zugeordnet.  Die Zuweisungsdiagnosen 

sind in Tabelle 5 zusammengestellt. 
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Tabelle 5: Zuweisungsdiagnosen in die Stufe-III-Diagnostik 

Einweisungsdiagnosen Anzahl 

Zystenniere 34 

POTTER-Syndrom 5 

Hydronephrose 10 

zystischer Abdominaltumor 7 

fetale Retardierung 1 

 

24 (42  %) Schwangerschaften wurden zwischen der 25. und 30. Schwanger-

schaftswoche vorgestellt. Abbildung 5 zeigt die Verteilung der vorgestellten 

Patientinnen nach dem Schwangerschaftsalter. Es ergibt sich ein durchschnitt-

liches Zuweisungsalter von 28,6 Schwangerschaftswochen mit einem Minimum 

von 20 und einem Maximum von 37 Schwangerschaftswochen. 
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Abbildung 5: Zuweisungen nach Schwangerschaftswochen 
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Von den 90 in der Studie erfassten  und  pränatal mit der Diagnose einer  uni-

lateralen multizystisch-dysplastischen Nieren eingeordneten Patienten wurde 

bei 17 Kindern die Diagnose postnatal nicht bestätigt. Die postnatal korrigier-

ten Diagnosen teilten sich, wie in der Tabelle 6 dargestellt, auf. Die nicht bestä-

tigten Diagnosen verteilen sich gleichmäßig über den gesamten Untersu-

chungszeitraum. 

 

Tabelle 6: postnatal korrigierte Diagnosen 

Hydronephrose 6 

Doppelanlage ohne zystischen Anteil 3 

lumbal dystope Niere 3 

Mesenterialzyste 1 

andere  2 

unauffällig 2 

 

Die Schwangeren wurden im Mittel dreimal (min. 1, max. 9) untersucht. Somit 

ist eine Aufstellung der durchschnittlichen maximalen Länge der multizystisch-

dysplastischen Nieren für einen Teil der beobachteten Fälle in Beziehung zum 

Schwangerschaftsalter möglich. Abbildung 6 stellt die Mittelwerte der auszu-

wertenden 27 Fälle dar. Weiterhin wurde die Varianz für die einzelnen Zeitab-

schnitte errechnet. Sie zeigt eine deutliche Zunahme im Schwangerschaftsver-

lauf. Dies ist Ausdruck der verschiedenen möglichen Entwicklungsrichtungen. 

Zumeist erleben die multizystisch-dysplastischen Nieren ein Wachstum bis zur 

30. Schwangerschaftswoche, um dann bis zur Geburt eine durchschnittliche 

Größe von 5 cm beizubehalten. 
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Abbildung 6: Mittelwert und Varianz der Längen der multizystischen 

Nieren während des Schwangerschaftsverlaufes, n = 27,   

(SSA = Schwangerschaftsalter; 1 - 6 = 21., 28., 30., 32., 34., 38. Schwangerschaftswoche) 

 

Die Betrachtung von einzelnen Verläufen zeigt hingegen, dass es dysplastische 

Nieren gibt, die kontinuierlich an Größe zunehmen bis hin zu einer als Raum-

verdrängung  wirksamen Größe von nahezu 9 cm (3 Fälle), andere, die kein 

Wachstum aufzeigen und schließlich auch solche, die bereits während der 

Schwangerschaftsentwicklung eine Größenreduktion erfahren (5 Fälle). Das 

Auseinanderweichen der möglichen Größenentwicklungen während der Fetal-

periode wird durch die Zunahme der Varianz deutlich. 

 

Die pränatale sonografische Untersuchung umfasste auch die Entwicklung der 

kontralateralen Niere. Bei 17 Feten waren die Größenmessungen auswertbar. 

Sie liegen im gesamten Schwangerschaftsverlauf zwischen der 26. und der 38. 

Woche mit zunehmendem Abstand über der 95. Perzentile. Diese zunehmende 

Hypertrophie der Gegenseite ist in Abbildung 7 dargestellt. 
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Abbildung 7: Größenentwicklung der Gegenseite 

  

Bei 6 der 73 erfassten Feten mit unilateraler multizystischer Nierendysplasie 

und postnataler Bestätigung der Diagnose wurden 11 Punktionen der Zysten 

vorgenommen. Die Indikation für die Punktionen ergab sich aus der Größe 

des zystischen Organs, um einer Raumverdrängung vorzubeugen. Die Punktate 

wurden im Institut für Pathobiochemie der Charité unter anderem auf die 

Konzentration von Natrium, Kalium, Kreatinin und Harnstoff untersucht. Die 

Ergebnisse der fetalen Urinanalyse wurden von LUN [Lun et al. 1994] bereits 

dargestellt. Die festgestellten Elektrolyt-, Kreatinin- und Harnstoffkonzentrati-

onen entsprachen in etwa den Serumwerten. Daraus schlossen die Autoren auf 

eine Funktionslosigkeit des betroffenen Organs. 

 

3.1.3 Postnatale Befunde und Therapie 

Bei 73 Kindern wurde eine unilaterale multizystische Nierendysplasie pränatal 

diagnostiziert und postnatal gesichert. Die 17 postnatal korrigierten Diagnosen 

wurden bereits in Tabelle 6 dargestellt.  
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Die Kinder werden retrospektiv zwei Therapiegruppen zugeordnet. 46 Kinder 

(Gruppe 1) wurden einer Operation unterzogen. 27 Patienten (Gruppe 2) wur-

den konservativ behandelt.  

 

Die operierten Kinder der Gruppe 1 wurden im Durchschnitt nach 38,2 

Schwangerschaftswochen geboren. 41 Kinder wurden spontan, zwei mittels 

Sectio caesarea wegen Beckenendlage und ebenfalls zwei mittels Forceps we-

gen variabler Dezelerationen, fetaler Bradykardie und Nabelschnurumschlin-

gung entbunden. In einem Fall war eine Vakuumextraktion wegen sekundärer 

Wehenschwäche erforderlich. Postnatale Anpassungsstörungen bildeten zwei 

Kinder aus. Bei beiden Kindern wurde ein neonatales Atemnotsyndrom 2. 

Grades festgestellt. Bei einem dieser Kinder wurde die dysplastische Niere als 

Ursache für eine intestinale Passagebehinderung gesehen.  

 

Die Kinder der Gruppe 2 wurden durchschnittlich nach 38,7 Schwanger-

schaftswochen geboren. Bei 19 der 27 Kinder erfolgte die Geburt spontan. In 

5 Fällen war eine Sectio caesarea wegen Nabelschnurumschlingung,  fetaler 

Dezelerationen, fetaler Bradykardie oder Dystokie erforderlich. Bei 2 Geburten 

wurde die Vakuumextraktion wegen Nabelschnurumschlingung bzw. Geburts-

stillstand angewandt. Eine Geburt erfolgte per forceps wegen variabler Dezele-

rationen. Drei Kinder fielen mit postnatalen Anpassungsstörungen auf. Dabei 

handelte es sich um Atemantriebsstörungen unterschiedlicher Genese.  

 

Alle 90 mit dem Verdacht auf eine unilaterale multizystische Nierendysplasie 

geborenen Kinder wurden am vierten oder fünften Lebenstag einer Sonografie 

unterzogen. Diese bestätigte bei 73 Patienten die pränatale Verdachtsdiagnose. 

Die 17 Fälle der nicht bestätigten Diagnosen werden gesondert betrachtet.  
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Abbildung 8: Vergleich der Gruppe der operierten Kinder (1) und der 

konservativ geführten (2) nach geburtshilflichen Aspekten  

 

Das diagnostische Regime der im weiteren untersuchten 73 Kinder ist in 

Tabelle 7 dargestellt. 

 

 

Tabelle 7: postnatales diagnostisches Procedere 

Diagnostik Anzahl der Patienten 

Sonografie 90 (Bestätigung bei 73) 

Miktionszysturethrogramm 68 von 73 

Nierenfunktionsszintigrafie 73 

Ausscheidungsurogramm 45 von 73 

 

Die sonografische Untersuchung erfolgte am vierten oder fünften Lebenstag, 

um durch eine ausreichende Rehydrierung eine optimale Aussagefähigkeit, 

besonders bezüglich etwaiger Harntransportstörungen, erreichen zu können. 

Neben Struktur und Größe des dysplastischen Organs wurde das gesamte 
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harnableitende System auf assoziierte Anomalien untersucht. Besonderes Ge-

wicht wurde dabei auf den Ausschluss von Anomalien der Gegenseite gelegt. 

Die durchschnittliche sonografisch gemessene Länge der dysplastischen Niere  

betrug 49,8 mm (min. 10 mm, max. 115 mm) und der maximale Zystendurch-

messer wurde im Mittel mit 28,7 mm (min. 5 mm, max. 60 mm) angegeben. 

Eine typische Zystenanordnung ist nicht obligat. Sie kann auch einer hydro-

nephrotischen Umformung extrem ähnlich sehen. 

Ein Miktionszysturethrogramm wurde bei 68 der 73 Kinder durchgeführt, 

auch wenn sonografisch kein Verdacht auf eine weitere Fehlbildung des Uro-

genitalsystems bestand. Bei 17 Kindern erbrachte diese Untersuchung den 

Verdacht auf einen pathologischen Befund, der die therapeutische Strategie 

wesentlich beeinflusste.  Insbesondere der hohe Anteil der vesiko-ureteralen 

Refluxe sowohl ipsi- wie kontralateral zeigt auf die große Bedeutung des Mikti-

onszysturethrogrammes für die komplette Diagnostik bei Patienten mit unilate-

raler multizystischer Nierendysplasie. Die Befundkombinationen sind in Tabel-

le 8 dargestellt.  

 

Tabelle 8: Befunde des Miktionszysturethrogrammes 

Befunde Anzahl Kommentar 

VUR ipsilateral 2 Grad I 

   

VUR kontralateral 4 Grad II - 2 

  Grad IV - 2 

   

VUR bilateral 2 Grad I  und  II 

  Grad II und IV 

   

Urethralklappen  7 bestätigt - 3 

Ureterozele 1 bei Doppelanlage mit Dysplasie 

Urethraldivertikel 1  
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Bei allen Patienten wurde im Berichtszeitraum eine Nierenfunktionsszintigrafie 

durchgeführt. Diese wurde zu Beginn des Untersuchungszeitraumes noch mit 
99m Tc-DTPA, seit 1989  mit 99mTc MAG3 vorgenommen. Alle sonografisch 

als solitäre dysplastische Nierenanlagen eingeschätzten Organe waren szintigra-

fisch funktionslos. Bei zwei Patienten mit segmentärer Dysplasie fand  sich 

eine Restfunktion der betroffenen Anlage von um 20  %. Eine szintigrafisch 

sichere Trennung in obere und untere Anlage war bei den Doppelanlagen mit 

Dysplasie nicht in allen Fällen möglich. Im Kapitel Doppelnieren wird auf die-

se Problematik speziell einzugehen sein.  

Bei 45 Kindern wurde zusätzlich zu der zuvor beschriebenen Diagnostik ein 

Ausscheidungsurogramm vorgenommen. Dieses bestätigte bei 6 Kindern die 

sonografisch vermutete Doppelanlage. Dabei stellte sich die Funktion der be-

troffenen dysplastischen Anteile als hochgradig eingeschränkt und somit im 

Ausscheidungsurogramm nicht beurteilbar dar. Zusätzlich fand sich bei einem 

der drei Kinder eine Doppelanlage der Gegenseite, die jedoch keine Harn-

transportstörung aufwies und somit therapeutisch ohne Relevanz war. 

 

Die sieben im Miktionszysturethrogramm mit dem Verdacht auf Urethralklap-

pen aufgefallenen Patienten wurden einer endoskopischen Untersuchung un-

terzogen. Hierbei fanden sich bei 3 Kindern urodynamisch relevante Klappen-

strukturen, die in gleicher Sitzung behandelt wurden. Die Auswertung ihrer 

Befunde geht in das Kapitel 3.5. „Urethralklappen“ ein.  

 

Neben der neonatologischen Grunduntersuchung, der biochemischen Be-

stimmung von Elektrolyten, Kreatinin, Harnstoff und Bilirubin, erfolgte bei 

allen Patienten die mikroskopische und bakteriologische Urinuntersuchung. 

Assoziierte Fehlbildungen wurden gezielt gesucht. Es fanden sich bei 11 Kin-

dern weitere Anomalien außerhalb des harnableitenden Systems. Dabei über-

wogen die Fehlbildungen des Herzens und des Skelettsystems. Sie sind in Ta-

belle 9 aufgelistet. Damit fanden sich in unserem selektierten Patientengut 15 

% assoziierte Anomalien anderer Organsysteme. 
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Es zeigt sich ein Überwiegen der Herzfehlbildungen in dem betrachteten Pati-

entengut. Kinder mit Chromosomenanomalien und unilateraler multizystischer 

Nierendysplasie wurden im Beobachtungszeitraum nicht lebend geboren.  
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Tabelle 9: assoziierte Fehlbildungen anderer Organsysteme  

Organsystem Fehlbildung Anzahl 

Herz VSD 2 

 ASD 2 

 Dap 1 

 Pulmonalstenose 1 

   

Skelett Hackenfuß bds. 1 

 Hüftdysplasie bds. 1 

 Trichterbrust, Gaumenspalte 1 

 Lumbosacraler Übergangswirbel 1 

   

Andere Maldescensus testis 1 

 

Zum Beginn des Untersuchungszeitraumes wurden alle Kinder mit nachgewie-

sener funktionsloser multizystisch-dysplastischer Niere geplant ureteroneph-

rektomiert. Seit 1990 erfolgte dies nur noch bei durch klinische Symptomatik 

erhärteter Indikation. Die betroffenen Kinder wurden  seit 1990 überwiegend  

konservativ geführt und einem dispensairen Betreuungsregime unterzogen.  

 

Zunächst soll  die Gruppe der operativ behandelten 46 Patienten (Gruppe 1) 

betrachtet werden. Tabelle 10 weist die Operationsindikationen im Einzelnen 

aus. Abbildung 7 zeigt das Alter der Kinder bei Operation. 

 

Präoperativ erkrankten 5 Kinder an klinisch manifesten Harnwegsinfektionen. 

Davon waren die beiden Kinder mit dem bilateralen vesikoureteralen Reflux 

betroffen sowie ein Kind mit Doppelanlage und Ureterozele. 

 

Asymptomatische Bakteriurien traten bei 10 weiteren Kindern präoperativ auf. 

Die Harnwegsinfektionen wie auch die Bakteriurien wurden resistogrammge-

mäß antibiotisch behandelt. Alle Kinder mit einem vesiko-ureteralen Reflux 
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erhielten eine antibiotische Dauerprophylaxe (Nifurantoin oder Trimetoprim). 

Abbildung 9 zeigt das Keimspektrum der Infektionen.   

 

 

Tabelle 10: Operationsindikationen der 46 Patienten (Gruppe 1) 

Operationsindikation Anzahl 

Atemmechanik 2 

abdominelle Verdrängung 1 

Rezidivierende Infektionen 1 

Doppelanlage 6 

ipsilateraler VUR 4 

Primär 32 
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Abbildung 9: Alter der Patienten bei Operation 
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Abbildung 10: Keimspektrum der präoperativen Infektionen (KNS = 

koagulase negative Staphylokokken) 

 

Die Ureteronephrektomien der solitären Organe verliefen ausnahmslos kom-

plikationslos und wurden in jedem Operationsalter von den Kindern problem-

los toleriert. Auf die Indikationen und Komplikationsraten der Heminephrek-

tomien bei Doppelanlagen mit funktionslosem Anteil wird im Kapitel „Dop-

pelnieren“  gesondert eingegangen. 

 

3.1.4 Pathohistologische Befunde 

Im Institut für Pathologie der Charité erfolgte die makroskopische und histo-

logische Aufarbeitung der 46 Resektionspräparate. Die retrospektive Sichtung 

und nochmalige Klassifikation verdanke ich Frau Dr. C. Tennstedt in koopera-

tiver Mitbeurteilung durch Herrn Prof. Waldherr (Heidelberg). 

 

Zunächst werden die makroskopischen Befunde analysiert. Bezüglich der Grö-

ße des dysplastischen Organs fanden sich bei den 40 Nephrektomien die fol-

gende Durchschnittswerte:  
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Länge: 46,7 mm (min. 20 mm, max. 90 mm );  

Dicke 30,5 mm ( min. 15 mm, max. 50 mm );  

Breite 23,5 mm ( min 10 mm, max. 50 mm). 

 

20 der 40 Präparate mit totaler Dysplasie trugen einen Ureter. Dieser war 

durchschnittlich 46,9 mm (min. 10 mm, max. 220 mm) lang. In 12 Präparaten 

war der Ureter stenosiert, jedoch durchgängig. Bei vier Präparaten war er atre-

tisch und in vier Fällen wurde er als fibrosiert beschrieben.  

 

Ein Nierenbecken war bei einem Drittel (13) der resezierten multizystisch-

dysplastischen Einzelnieren nicht angelegt. 19 Präparate wiesen ein hypoplasti-

sches und 8 ein ektatisches Nierenbecken auf. Somit entfallen 20  % der Resek-

tate auf den hydronephrotischen Typ der multizystischen Nierendysplasie. 

Die makroskopischen Befunde sind in Abbildung 11 zusammengefasst. 
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Abbildung 11: makroskopische Befunde der 40 totalen Dysplasien ( D. = 

Dysplasie; NB = Nierenbecken; U. = Ureter) 
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In der pathohistologischen Einschätzung wurden folgende Gruppen gebildet: 

1. diffuse Dysplasie 

2. segmentale Dysplasie 

3. Hydronephrose mit Dysplasie 

4. Refluxnephropathie 

 

Als Kriterien für die Diagnose einer multizystischen Nierendysplasie wurden 

die von WALDHERR und ZERRES [Zerres et al. 1993] veröffentlichten Pa-

rameter angewandt. Es erfolgte die Einteilung in zwei Schweregrade der 

Dysplasie. 

 

Grad  1  -  leichte Dysplasie: Nachweis von Resten differenzierten Nierenge-

webes, erkennbare Rinden-Mark-Grenze an mehreren Stellen. 

Grad 2 - schwere Dysplasie: kein differenziertes Nierengewebe nachweisbar, 

aufgehobene Rinden-Mark - Grenze 

 

Die 46 Resektate konnten wie folgt den oben angegebenen Diagnosegruppen 

zugeordnet werden: 

33 -  diffuse Dysplasie im Sinne einer multizystisch-dysplastischen 

 Niere Typ POTTER II 

 3  -  Hydronephrose mit Dysplasie 

 3  -  Zystenniere Typ POTTER IV 

 1  -  Refluxnephropathie 

 6  -  segmentale zystische Dysplasie  

 

Wie aus Abbildung 12 ersichtlich wird, konnte die pathohistologischen Unter-

suchung in 84  % die präoperative Verdachtsdiagnose einer multizystischen 

Nierendysplasie bestätigen. Das sind 82,5  % der Präparate mit diffusem Befall. 

In den verbleibenden 16  % der Fälle ergab sich anhand der Histologie eine 

andere Zuordnung der der Funktionslosigkeit zugrunde liegenden Diagnose.  
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Abbildung 12: Pathohistologische Einteilung der 46 Resektionspräparate 

 

 

Von den 33 Präparaten mit diffuser Dysplasie wurden 28 dem Schweregrad 2 

und 5 dem Schweregrad 1 zugeordnet. 

 

Die 28 schweren Dysplasien waren mit folgenden präoperativen klinischen 

Befunden korreliert: 

 

-  szintigrafisch stumme Niere bei allen Kindern 

-  Bakteriurie in 9 Fällen 

-  ipsilateraler vesiko-ureteraler Reflux in 4 Fällen 

-  kontralateraler vesiko-ureteraler Reflux in 3 Fällen, davon zwei bilateral 

 

Die histologische Zuordnung der Präparate zur multizystischen Nierendyspla-

sie erfordert neben dem Nachweis unreifer Glomerula, Primitivductuli und 

einer teilweise oder komplett aufgehobenen Rinden–Mark-Grenze das Vor-

handensein verschiedener dystoper Gewebearten. Der Nachweis solcher 

Dystopien schafft die histologisch sichere Abgrenzung zu anderen Formen 

zystischer Nierenerkrankungen und beweist die früh-embryonale Entstehung 
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der Fehldifferenzierung.  In den histologischen Schnittpräparaten der Resektate 

fanden sich die für die multizystische Nierendysplasie beschriebenen Gewebe-

dystopien zu verschiedenen Anteilen. In 88  % der Resektionspräparate war die 

Rinden–Mark-Grenze völlig aufgehoben. Zu jeweils 94  % fanden sich Binde-

gewebeanteile sowie unreife Glomerula und Ductuli. In 85  % der Resektions-

präparate waren Nervengewebe und in 67  % Knorpelinseln nachweisbar. Ge-

fäße (27  %), Fettgewebe (24  %), Muskulatur (18  %) und Blutbildungsherde 

(9  %) waren bei wesentlich weniger Präparaten zu verzeichnen. Abbildung 13 

stellt die prozentuale Häufigkeit der Befunde dar. 
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Abbildung 13: Gewebedystopien in den 40 Resektaten mit totaler Nie-

rendysplasie 

 

Die histologischen Präparate zeigten in 16 der 28 Fälle einer schweren Dyspla-

sie interstitielle bzw. im Nierenbecken lokalisierte Entzündungsherde.  

 

Die  5 als leichte  diffuse Dysplasie eingeschätzten Fälle zeigten folgende präo-

perativen Befunde: 

- szintigrafische Restfunktion in einem Fall 

- präoperative Bakteriurie in einem Fall 
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- kein Nachweis von ipsi- oder kontralateralem Reflux 

4 der 5 Präparate mit leichter diffuser Dysplasie zeigten interstitielle oder im 

Nierenbecken gelegene Entzündungsherde. 

 

Somit sind die Resektionspräparate aller Patienten mit einem Reflux in die 

dysplastische Niere bzw. die Gegenseite einer schweren diffusen Dysplasie 

zuzuordnen. 

 

Von den 20 Präparaten mit diffuser Dysplasie beider Schweregrade und Ent-

zündungsherden waren bei 10 Kindern präoperativ Bakteriurien erfasst wor-

den. Dies entspricht einer überzufälligen Häufung. Die fünf mit Reflux er-

fassten Kinder (zwei ipsilateral, zwei bilateral, eines nur kontralateral) zeigten in 

drei Resektionspräparaten Entzündungsherde, wobei nur zwei dieser fünf Pati-

enten präoperativ mit Bakteriurien aufgefallen waren. 

 

Ein weiteres Präparat mit Entzündungsherden wurde bei einem Kind reseziert, 

bei dem in der Fetalzeit eine Zystenpunktion vorgenommen wurde. Dieses 

Kind zeigte jedoch weder während der weiteren Schwangerschaftsentwicklung 

noch präoperativ eine lokale oder allgemeine Entzündungsreaktion. Die Resek-

tionspräparate der übrigen drei punktierten und postnatal operierten Kinder 

waren in Bezug auf die Entzündungsreaktion unauffällig. Somit kann die prä-

natale Punktion nicht als Auslöser einer Entzündungsreaktion im 

multizystisch-dysplastischen Organ angesehen werden. 

 

Alle 6 Präparate nach Heminephrektomie waren der segmentalen Dysplasie 

zuzuordnen. Drei Präparate zeigten eine schwere, drei eine leichte Dysplasie. 

Zwei der drei schweren segmentalen Befunde wiesen interstitielle Entzün-

dungsherde auf und waren beide präoperativ durch Bakteriurien auffällig ge-

worden. Eben solche Herde zeigte auch ein Präparat aus der Gruppe der leich-

ten segmentalen Dysplasien, ohne dass jedoch eine Bakteriurie präoperativ 

erfasst worden war. Somit fanden sich in vier der sechs Fälle einer segmentalen 

Dysplasie und bei 20 der 33 diffus dysplastischen Organe solche Rundzellherde 

als Zeichen einer Form der entzündlichen Reaktion, bei schwerer Dysplasie 
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häufiger als bei der leichteren Form. Nicht in allen Fällen konnte präoperativ 

eine entsprechende Bakteriurie oder Harnwegsinfektion erfasst werden.  Diese 

war bei insgesamt 15 Patienten nachweisbar geworden. Immerhin wurden je-

doch bei 12 Kindern präoperativ Infektionen dokumentiert, die im Resektat 

unter die 24 Fälle mit nachweisbaren Rundzellherden fielen. Nur drei Kinder 

mit präoperativen Befunden zeigten im Resektat keine entsprechende Reakti-

on. Ein Zusammenhang zwischen präoperativem Harnwegsinfekt und histolo-

gisch nachweisbaren Rundzellinfiltraten ist nach dem Zeichentest für abhängi-

ge Stichproben statistisch zu sichern. 

 

Nephroblastomatöse Herde waren bei der Aufarbeitung repräsentativer Schnit-

te aus den Resektaten nicht nachweisbar.  

 

Bei insgesamt 17 Kindern hatte sich die pränatale sonografische Diagnose in 

der postnatalen Untersuchung nicht bestätigt. Sechs dieser Kinder wurden prä-

operativ der Diagnosegruppe „Hydronephrose“ zugeordnet. Die  funktionslo-

sen Organe wurden ektomiert. In drei Fällen zeigte sich pathohistologisch das 

Bild einer Hydronephrose mit Dysplasie. Die anderen drei Präparate erwiesen 

sich als Zystennieren vom Typ POTTER IV. Bei einem weiteren Kind ergab 

die histologische Untersuchung des Resektionspräparates den Nachweis einer 

Refluxnephropathie mit chronisch atrophischer Pyelonephritis. Somit ergibt 

sich, dass die postnatal korrigierte Diagnose in sechs Fällen pathohistologisch 

insoweit bestätigt werden konnte, als dass es sich nicht um multizystisch-

dysplastische Organe vom Typ POTTER II, sondern um andere Formen der 

Dysplasie bzw. zystischen Nierenfehlbildung handelte und somit postnatal eine 

korrekte Zuordnung erfolgte. Für die betroffenen Organe bzw. die Patienten 

hatte die falsche pränatale Zuordnung jedoch keine klinische Relevanz, als dass 

es sich um stumme, nicht zu erhaltende Nieren handelte, die der Ektomie an-

heim fielen.  

 

Die restlichen 10 Fälle wurden postnatal in die Diagnosegruppe Hydronephro-

se oder Doppelniere eingeordnet und waren nicht funktionslos. Somit liegen 

keine pathohistologischen Diagnosen vor.  
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Weiterhin kann für die entfernten Organe konstatiert werden, dass die postna-

tale Zuordnung bis auf einen Fall einer stummen atrophischen Refluxnephro-

pathie korrekt war. 

 

3.1.5 Follow up der Patienten 

Operierte Kinder 

Nach der in allen Fällen komplikationslos verlaufenen Operation wurden die 

40 einseitig nephrektomierten Kinder zumeist eine Woche postoperativ aus der 

stationären Betreuung entlassen. Mehrheitlich wurden sie in unserer Dispensai-

resprechstunde zunächst dreimonatlich, dann einmal per anno vorgestellt. Ge-

deihen, Nierenwachstum, Blutdruck und Urinbefunde wurden dokumentiert. 

Patienten mit rezidivierenden Bakteriurien, vesiko-ureteralem Reflux oder 

Harntransportstörung der Einzelniere wurden in  engeren Abständen (monat-

lich oder zweimonatlich) vorgestellt. 

65  % der operierten Patienten konnten nach den ersten postoperativen Kon-

trolluntersuchungen bei völlig normaler und ungestörter Entwicklung, ohne 

Gesundheitsrisiken oder Entwicklungsprobleme auf Wunsch der Eltern aus 

der Dispensairebetreuung in die Weiterbetreuung durch den Hausarzt entlas-

sen werden. Somit liegen nur von 13 der 40 einnierigen Kinder Verlaufsdaten 

von länger als einem Jahr vor. 

 

Bezüglich der physischen Entwicklung lagen 39 der 40 einnierigen Kinder im 

Bereich der 50. Perzentile der Größen- und Gewichtsentwicklung. Lediglich 

ein weiblicher Patient lag bezüglich der Entwicklungsdaten entlang der 25. Per-

zentile. Dieses Mädchen war nach 35 Schwangerschaftswochen  mit einem 

Gewicht von 2350 g und einer Länge von 45 cm geboren worden. Es fiel 

postnatal mit einer Anpassungsstörung, einer Hirnblutung 1. Grades, einem 

Atemnotsyndrom 2. Grades und einem pulmonalen interstitiellen Emphysem 

auf. Dieses Kind musste im Verlauf des ersten Lebensjahres mehrfach wegen 

Infektionen der oberen Luftwege stationär behandelt werden. 
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Keines der Kinder zeigte bei den präoperativen oder den postoperativen Blut-

druckkontrollen hypertensive Werte. 

 

Die Daten der sonografischen Untersuchungen der 13 länger als ein Jahr ver-

folgten Kinder nach Nephrektomie konnten bezüglich des Verhaltens der Ein-

zelniere  ausgewertet werden. Es fand sich in keinem Falle eine neu aufgetrete-

ne Harntransportstörung. 12 der 13 Nieren entwickelten sich nach den Nie-

renmaßen im Bereich der 50. Perzentile, eine im Bereich der 25. Perzentile. 

 

Konservativ behandelte Patienten 

 

27 Kinder wurden seit 1990 zwischen 4 Monaten und  5 Jahren konservativ  

verfolgt. Die durchschnittliche Nachbeobachtungszeit  liegt derzeit bei 33,3 

Monaten. Die Konsultationsfrequenz liegt im ersten Lebenshalbjahr bei einmal 

pro Monat, später alle 3 Monate und jenseits des ersten Lebensjahres bei ein-

mal per anno.   

 

Neben der klinischen Befunderhebung und der bakteriologischen Urinkontrol-

le war die Sonografie Hauptkriterium der Verlaufsbeurteilung. Hier wurde so-

wohl die multizystisch-dysplastische, als auch die gesunde Niere beurteilt. 

 

Bei 20 der 27 beobachteten Kinder fand sich eine Verkleinerungstendenz der 

dysplastischen Niere. Bei 12 dieser 20 Kinder fand sich im Mittel nach 16,2 

Monaten eine vollständige Involution des dysplastischen Organs (sonografisch 

nicht mehr abgrenzbar nach min. 7 Monaten, max. 29 Monaten). Bei 6 dieser 

12 Kinder erfolgte die Involution im Verlaufe des ersten Lebensjahres. Die 

Entwicklungstendenz dieser 12 Organe ist in Abbildung 14 dargestellt. 

 

Bei drei Kindern wurde temporär eine Größenzunahme der dysplastischen 

Niere beobachtet. Diese war jedoch nicht so ausgeprägt, dass eine klinische 

Symptomatik im Sinne einer Verdrängungserscheinung entstanden wäre. Bei 

zwei dieser drei Kinder fand diese Vergrößerung innerhalb der ersten drei Le-

bensmonate statt und relativierte sich im weiteren Wachstum wieder zum 

Abschluss des ersten Lebensjahres hin. Lediglich ein dysplastisches Organ, das 
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Abschluss des ersten Lebensjahres hin. Lediglich ein dysplastisches Organ, das 

seit 12 Monaten beobachtet wird, zeigt derzeit weiterhin eine Tendenz zu Grö-

ßenzunahme.  
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Abbildung 14: sonografischer Verlauf der 12 vollständig involutierten 

dysplastischen Organe 

 

Bei vier Kindern zeigte das multizystisch-dysplastische Organ keine Größen-

veränderung. Diese Kinder werden derzeit 6, 12, bzw. 18 Monate beobachtet. 

 

Das Verhalten der kontralateralen Niere wurde ebenfalls dokumentiert und ist 

bei 23 Kindern auswertbar. Bei 7 der 23 Kinder wurde eine kompensatorische 

Hypertrophie der gesunden Niere beschrieben. Drei der 23 Organe liegen im 

Bereich der 1. und vier im Bereich der 2.  positiven Standarddeviation. Die 

restlichen 16 Organe liegen in Bezug auf ihre Größe im Bereich der 50. Per-

zentile. 

 

Bei allen Patienten der konservativen Gruppe erfolgte eine regelmäßige Do-

kumentation des Blutdruckes. Bei den ambulanten Konsultationen zeigten vier 
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Kinder erhöhte Blutdruckwerte und wurden einer weitergehenden Diagnostik 

unterzogen. Zwei dieser vier Kinder zeigten sich in der 24-Stunden-

Blutdruckmessung als normotensiv. Zwei andere Patienten zeigen erhöhte 

Blutdruckmittelwerte. Ein Knabe von zwei Jahren liegt derzeit bei 112/78 mm 

Hg im Mittelwert und ein weiterer von vier Jahren bei 118/80 mm Hg. Beide 

Kinder werden einer engmaschigen Kontrolle, sowie einer weiterführenden 

Diagnostik (Reninbestimmung) unterzogen. 

 

Bei zwei der 27 Patienten wurden klinisch manifeste Harnwegsinfektionen 

erfasst, eines dieser Kinder ist mit einem kontralateralen vesiko-ureteralen 

Reflux 3. Grades auffällig. Bei 17 der 27 Kinder wurden bei den routinemäßi-

gen Urinkontrollen asymptomatische Bakteriurien mit wechselndem Keim-

spektrum gefunden. Unter diesen waren zwei Knaben mit kontralateralem 

Reflux. Das Keimspektrum umfasst in absteigender Häufigkeit E.coli, Entero-

kokken, koagulase-negative Staphylokokken, Pseudomonas aeruginosa, Proteus 

mirabilis und Klebsiellen. Die Harnwegsinfektionen wurden resistogrammge-

mäß behandelt, die Bakteriurien waren bei Kontrollen zumeist nicht mehr 

nachweisbar. Eine antimikrobielle Dauerprophylaxe erfolgte bei allen Kindern 

mit nachgewiesenem vesiko-ureteralen Reflux. 

Bezüglich der Gewichts- und Größenentwicklung liegen 26 der 27 Kinder im 

Bereich der 50. Perzentile. Ein Kind liegt in seinem körperlichen Entwick-

lungsstatus unterhalb der 25. Perzentile. Dieses Mädchen wurde nach 36 

Schwangerschaftswochen mit einem Gewicht von 1470g und einer Länge von 

39 cm geboren. Es zeigte eine unauffällige postnatale Adaptation und weist 

außer der einseitigen multizystischen Nierendysplasie keine weiteren Fehlbil-

dungen auf. 
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Gegenüberstellung der beiden Patientengruppen 

 

Bezüglich der postnatalen Ausgangsbedingungen zeigen sich beide Gruppen 

vergleichbar. Ihre körperliche postnatale Entwicklung gestaltete sich mit jeweils 

einer Ausnahme der hypoplastisch geborenen Kinder ungestört.  

 

Die Konsultationsfrequenz der Gruppe der konservativ geführten Patienten ist 

deutlich höher. 

 

Bei keinem der nephrektomierten Kinder wurde eine Hypertrophie des 

verbleibenden Organs konstatiert, während in der Gruppe der konservativ 

geführten Kinder in sieben der 27 Fälle eine Hypertrophie des gesunden Or-

gans gemessen wurde. Eine Signifikanz dieses Unterschiedes ließ sich mit der 

Vierfeldertafel und auch nach Yates-Korrektur mit p < 1 % nachweisen. Somit 

kann anhand der vorliegenden Daten eine signifikant stärkere Hypertrophie der 

gesunden Gegenseite bei den Patienten der konservativen Gruppe nachgewie-

sen werden. Dies gewinnt besonders an Gewicht, als dass sich in beiden Grup-

pen jeweils drei Kinder mit vesiko-ureteralen Refluxen unterschiedlicher Grade 

in die Gegenseite befinden. 

 

Postoperative Harnwegsinfekte wurden in der Gruppe der operierten Kinder 

nur bei einem Patienten gefunden, präoperativ wiesen sie jedoch eine deutlich 

höhere Zahl von Harnwegsinfekten bzw. asymptomatischen Bakteriurien auf. 

Allerdings ist der Nachbeobachtungszeitraum der operierten Patienten wesent-

lich kürzer, da sie sich bei gutem Gedeihen und komplikationslosem Verlauf zu 

65  % einer weiteren Dispensairekontrolle entzogen haben.     

 

Die Lebensqualität der Kinder beider Gruppen kann als nahezu identisch an-

gesehen werden. Ihre Entwicklung ist altersentsprechend. Die frühkindliche 

Ektomie des dysplastischen Organs verlief in allen Fälle ohne Komplikationen. 
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Die natürliche Entwicklung eines multizystisch-dysplastischen Organs verläuft 

mehrheitlich in Richtung auf eine Involution. Die Langzeitbeobachtungen zei-

gen einen solchen Vorgang bei  der Mehrzahl (20 von 27) unserer Patienten.  

 

Vier Patienten zeigten im Verlauf der konservativen Führung relevante Kom-

plikationen. So werden zwei der 27 Kinder durch eine drohende Hypertonie 

gefährdet. Auffällig ist die hohe Anzahl von nachgewiesenen Bakteriurien (17 

von 27), wobei lediglich bei zwei Kindern  klinisch manifeste Harnwegsinfekti-

onen beobachtet wurden.  
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Bilder zur Multizystischen Nierendysplasie 

 

Abbildung 15: Urogenitalpaket eines Feten (19 Schwangerschafts-

wochen) mit Vesiko-Intestinaler Fissur, Omphalocele abgetragen, Blick 

auf die Blasenplatte 
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Abbildung 16: gleiches Präparat wie Abbildung 15; multizystisch 

dysplastische Niere 
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Abbildung 17: Operationssitus einer MCDK 

 

 

 

Abbildung 18: Perlschnurureter eines Präparates mit multizystischer 

Dysplasie 
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Abbildung 19: Histologisches Schnittbild einer MCDK (Übersicht, HE, 

10fach) 

 

 

 

Abbildung  20: glomeruläre Zysten bei MCDK, HE, 75fach 
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Abbildung  21: Primitivductulus, Goldner, 25fach 

 

 

Abbildung  22: histologische Darstellung des hypoplastischen Ureters 

(Elastica – v. Gieson, 10fach) 
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Abbildung  23: subkapsuläre Zysten bei Potter IV – Niere (HE, 50fach) 

 

 

 

Abbildung  24: subkapsuläre Zysten und erhebliche Kapselfibrose bei 

Potter IV – Niere (Goldner, 50fach) 
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Abbildung  25: Pränatale Sonografie einer multizystisch dysplastischen 

Niere aus der 21. Schwangerschaftswoche 
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3.2 Die subpelvine Stenose 

 

Den größten Anteil unter den pränatal diagnostizierten Uropathien stellt die 

isolierte Nierenbeckenkelchsystemdilatation dar. Sie kann sich postnatal in sehr 

unterschiedlicher Ausprägung zeigen [Grignon et al. 1986, Homsy et al. 1986]. 

Nur ein geringer Anteil erfüllt die Kriterien einer Obstruktion nach KOFF 

[Koff 1983], die von einer progredienten, mit zunehmender Funktionsvermin-

derung einher gehenden Abflussstörung ausgeht. Der Begriff „Hydronephro-

se“ als radiologische Diagnose ist somit nicht gleichbedeutend mit Obstrukti-

on, Progression und Funktionsverlust. Der entscheidende Ansatzpunkt ist das 

Verifizieren einer signifikanten, den Urinfluß über ein unbestimmtes Maß hin-

aus deprimierenden Stenose. 

 

3.2.1 Embryologie und Pathophysiologie 

Die normale Entwicklung des harnableitenden Systems wurde bereits in Kapi-

tel 1.1. (S. 5) dargestellt. Nachdem die Ureterknospe in der fünften Embryo-

nalwoche das metanephrogene Blastem erreicht hat, beginnt sie sich zu teilen 

und die Calices majores et minores zu formen. Etwa zur 12. Embryonalwoche, 

dem Zeitpunkt der histomorphologisch möglichen Urinproduktion, kann Urin 

vom Glomerulum aus den Ureter passieren und zur Blase gelangen. Während 

der Fetalzeit sind jedoch die Nierendurchblutung (etwa 2 - 4  %  des cardiac 

output nach RUDOPLH [Rudolph et al. 1971]) und die glomeruläre Filtrati-

onsrate extrem niedrig. Die fetale Urinproduktion erhöht sich während des 

Schwangerschaftsverlaufes zum Geburtszeitpunkt hin auf bis zu 50 ml/h 

[Rabinowitz et al. 1989]. Über die Zusammensetzung des fetalen Urins bei 

normaler Funktion, Obstruktion oder Dysplasie existiert eine Vielzahl von 

Studien, deren Aussagen sich zum Teil widersprechen [Elder et al. 1990, Nico-

lini et al. 1992b]. Und so fasst EHRICH [Ehrich 1997] auch zusammen, dass 

die bisher vorliegenden Kenntnisse von der fetalen Urinzusammensetzung 

nicht ausreichen, einen therapeutischen oder prognostischen Rückschluss zu 

ziehen. NICOLONI beschreibt 2001 [Nicolini & Spelzini 2001] in seiner Ar-

beit über invasive Untersuchungstechniken fetaler Nierenanomalien, dass eine 
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Vielzahl potentiell relevanter biochemischer Marker der fetalen Nierenfunktion 

derzeit bekannt ist (insbesondere Urinelektrolyte und beta 2–Mikroglobulin), 

jedoch deren Aussagefähigkeit zu einem bestimmten Zeitpunkt der Entwick-

lung noch sehr unsicher ist. Wichtig ist jedoch, sich zu vergegenwärtigen, dass 

eine hydronephrotische Umformung der fetalen Niere  mit 1 : 800 bis 1 500 

[Flashner & King 1992] ein häufiges Ereignis in der Schwangerschaft ist, des-

sen natürlicher Gang in unbestimmte Richtungen verläuft. 

  

Für die „intrinsische“ Stenose als häufigste Form der subpelvinen Obstruktion 

werden ätiopathologisch mehrere Theorien bemüht, deren Beweis jedoch aus-

steht. So zeigte RUANO-GIL [Ruano-Gil et al. 1975] eine Phase der normalen 

Obstruktion und Rekanalisation des embryonalen Ureters. Diese Annahme 

wird unterstützt durch den wiederholt geführten Nachweis vermehrten kolla-

genen Bindegewebes im ureteropelvinen Segment [Brauser 1997, Kluth 1997]. 

 

Verschiedene Autoren haben eine Anzahl histopathologischer Veränderungen 

am ureteralen Abgang beschrieben. MAIZELS [Maizels & Stephens 1980] und 

GUP [Gup 1975] zeigten gutartige Polypen oder klappenähnliche Prozesse am 

Ureterabgang. Diese sind nur bei einer geringen Anzahl der Fälle nachweisbar. 

Longitudinale Muskelfaserbündel und exzessive Kollagenfasern in der Ring-

muskulatur wurden in weiteren Untersuchungen gefunden [Hanna et al. 1976a, 

b]. Doch bleibt unklar, ob diese Veränderungen Ursache oder Folge der Obst-

ruktion und gestörten Peristaltik sind. So existiert die Theorie, dass die intrinsi-

sche Stenose Folge eines adynamischen oder dysfunktionellen Segmentes am 

Ureterabgang sei, das die Initialisierung oder Weiterleitung der peristaltischen 

Welle in unterschiedlichem Ausmaße störe [Gosling & Dixon 1978].  

 

Extrinsische Stenosen werden zu einem Drittel durch aberrierende Gefäße 

verursacht [Flashner & King 1992]. Jedoch finden sich in den in solchen Fällen 

resezierten Uretersegmenten den intrinsischen Stenosen ähnliche Veränderun-

gen. Ob eine intrinsische Stenose durch die Gefäßanomalie verstärkt [Stephens 

1982] oder die Gefäßanomalie die histologischen Veränderungen hervorruft, 

wie ALLEN [Allen 1970] postuliert, bleibt unklar.  
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Erbliche Faktoren werden anhand von Mutationsexperimenten an Mäusen 

[Horton et al. 1988] und einigen Familienuntersuchungen [Izquierdo et al. 

1992] diskutiert. Der Nachweis eines auslösenden Chromosomendefekts liegt 

jedoch noch nicht vor. 

 

Das heutige pathophysiologische Wissen über den Schädigungsmechanismus 

durch subpelvine Stenosen basiert auf tierexperimentellen Untersuchungen der 

80er Jahre [Glick et al. 1983, Harrison et al. 1983]. Es wird eine druckvermittel-

te Zirkulationsstörung der Lymph- und Blutgefäße angenommen, welche 

durch gesteigerte Wandspannung im Nierenbeckenkelchsystem  verstärkt wird 

und zu einem nicht sicher definierten Punkt zur Parenchymschädigung mit 

konsekutiver Atrophie führt. Es konnte weiterhin gezeigt werden, dass bei 

subtotaler Ureterobstruktion je nach Grad derselben die Einregelung eines 

Steady state möglich ist, welche nicht zur progredienten Parenchymschädigung 

führt. Wichtige Experimente zur Klärung der Compliance des Nierenbeckens 

führte KOFF [Koff 1981, Koff et al. 1986] aus. Er konnte zeigen, dass alle 

Nierenbecken vergleichbare pelvimetrische Kurven zeigen bis zu einem Punkt, 

der die Kapazitätsgrenze markiert. Dann werden nach KOFF in Analogie zur 

Blase die Fasern überdehnt, der Druck steigt steil an und eine progressive 

Hydronephrose ist die Folge. KOFF [Koff et al. 1986] konnte weiterhin zei-

gen, dass bei intrinsischen Stenosen ein linearer Anstieg der Druck–Fluss-

Kurve besteht, was für einen fixierten Auslasswiderstand spricht. Demgegen-

über zeigen extrinsische Stenosen durch Kinkings, Angulationen oder aberrie-

rende Gefäße eine Volumenabhängigkeit des Flusses durch den Ureterabgang 

und somit eine nicht lineare Beziehung zum Druck. Dies spricht für einen mit 

dem Volumen ansteigenden Auslasswiderstand und eine sich demzufolge selbst 

verstärkende Obstruktion bei zunehmender Distension des Nierenbeckens. 

Diese Überlegungen mögen einen Teil zum Verständnis der verschiedenen 

Wege einer pyeloureteralen Obstruktion beitragen.  

HULAND [Huland 1986] gibt einen umfassenden Überblick über die Pa-

thophysiologie der hydronephrotischen Atrophie. So wurde Anfang des 20. 

Jahrhunderts die Abhängigkeit der Parenchymschädigung von Dauer und Hö-
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he des intrapyelischen Druckes erklärt. Bereits 1908 beobachtet 

LINDEMANN [Lindemann 1908] die Blutarmut des hydronephrotischen 

Gewebes und folgerte, dass die im Gegendruck entstehende Zirkulationsstö-

rung die eigentliche Ursache der Atrophie sei. HULAND [Huland 1986] 

konnte nachweisen, dass die Minderdurchblutung den makroskopischen und 

mikroskopischen Atrophiezeichen zeitlich weit voraus geht, also Folge der 

Obstruktion sei. Wann und in welchem Ausmaß dieser Schädigungsmechanis-

mus bei partieller Ureterobstruktion einsetzt, wann also eine durch De-

sobstruktion beeinflussbare Destruktionsphase in ein Steady-state übergeht, 

kann auch heute noch nicht definitiv beantwortet werden. In zunehmendem 

Masse werden die Reaktionen des Nierengewebes auf subzellulärer Ebene un-

tersucht. Als Mediatoren der Reaktion der glomerulären, tubulären und Sam-

melrohrzellen werden Wachstumsfaktoren (EGF, TGFbeta), Entzündungsme-

diatoren (Chemotraktine, Prostaglandine) und vaskuläre Regulatoren (Renin, 

Angiotensin II) untersucht.  

Ebenso steht im Mittelpunkt des Interesses die Frage, wann, wie  und in wel-

chem Ausmaß die sich entwickelnde fetale Niere auf eine Obstruktion reagiert. 

Verwiesen sei an dieser Stelle auf die Arbeit von PETERS [Peters et al. 1992], 

der am Schafmodell verschiedene Formen der Störung der Nierenentwicklung 

darstellen konnte. Diese Studien sind nunmehr mehrfach wiederholt und aus-

gebaut [Kitagawa et al. 2000b, Yang et al. 2001] und ergeben folgendes Bild: 

 

Abhängig vom Zeitpunkt des Einsetzens und Ausmaß einer Obstruktion sind 

verschiedene Entwicklungsrichtungen möglich: 

 

1. Eine schwere frühembryonale Obstruktion führt zur Entwicklungs-

störung der Niere mit unterschiedlich ausgeprägter Dysplasie 

(POTTER II als hydronephrotische Form oder POTTER IV). 

2. Eine spätfetale schwere Obstruktion führt zur fetalen Hydronephro-

se mit bereits zum Geburtszeitpunkt eingeschränkter Nierenfunkti-

on, deren Nichtbehandlung einen konsekutiven Parenchymverlust 

zur Folge hat. 
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3. Eine fetale milde Obstruktion führt zum Bild der Nierenbeckendila-

tation ohne Funktionseinschränkung zum Geburtszeitpunkt. 

4. Der natürliche Gang dieser mittleren oder milden Obstruktion kann 

von der völligen Rückbildung der Dilatation, über die Form der 

kompensierten Obstruktion bei „relativer“ Ureterabgangsstenose bis 

hin zur Progredienz mit folgender Funktionseinschränkung reichen. 

 

Führten früher klinische Symptome wie Gedeihstörung, Trinkunlust, Erbre-

chen, Flankenschmerz oder Harnwegsinfektion zur Diagnose, so wird heute 

die überwiegende Mehrzahl der Ureterabgangsstenosen durch die pränatale 

Diagnostik, bzw. regional auch durch das Neugeborenenscreening diagnosti-

ziert. 

Im Rahmen der pränatalen sonografischen Diagnostik ist die isolierte Nieren-

beckendilatation der häufigste erhobene Befund. Jedoch nur ein geringer Pro-

zentsatz dieser wird therapeutisch relevant. Ein Teil der erhobenen Befunde 

stellt passagere Funktionszustände dar, ein weiterer kann postnatal nach ent-

sprechender Diagnostik in die Gruppe der funktionellen, nicht primär operati-

onsbedürftigen Obstruktionen eingeteilt werden. Die folgende Analyse des 

Patientengutes soll unter dem Gesichtspunkt der Validierung der pränatalen 

Befunde überprüfen, ob und wann eine pränatal erkannte, isolierte Nierenbe-

ckendilatation postnatal einer operativen Intervention bedarf.  

 

3.2.2 Pränatale Befunde 

682 Feten fielen zwischen 1985 und 1995 mit einer isolierten Nierenbecken-

kelchsystemerweiterung auf.  Dies waren 80,2  % aller pränatal diagnostizierten 

urologischen Fehlbildungen. In ihrem gesamten Verlauf beurteilbar und damit 

in die Analyse einzubeziehen waren 448 Feten. Die übrigen 238 mussten auf 

Grund des unter Abschnitt 2.1. (S. 18) beschriebenen Studiendesigns ausge-

schlossen werden. Somit ergeben sich für die weitere Auswertung 896 Nieren-

einheiten. 

 

Abbildung 26 zeigt die Anzahl der ausgewerteten Untersuchungen in den ver-

schiedenen Schwangerschaftswochen. Es ergibt sich ein Häufigkeitsgipfel in 
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der 33. bis 35. Schwangerschaftswoche. Zumeist wurden die Schwangeren 

nach Erstvorstellung zwischen der 21. und 24. Woche im 4wöchtlichen 

Rhythmus gesehen. Jeder Fetus wurde im Durchschnitt 2,4 mal untersucht. 

 

Die Befunde der Nierenbeckendilatation wurden in drei Gruppen eingeteilt, je 

nach Ausmaß der Dilatation im anterior-posterioren Durchmesser ab der 20. 

Schwangerschaftswoche. Die Bilder 17 und 18 auf Farbtafel XI zeigen präna-

talsonografische Befunde unterschiedlicher Ausprägung. 

 

Gruppe 1 0 - 5 mm 

Gruppe 2 5 - 10 mm 

Gruppe 3 > 10 mm 
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Abbildung  26: Anzahl der Untersuchungen pro Schwangerschaftswoche 
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Die größte Anzahl der beobachteten Niereneinheiten (610) fällt in die Gruppe 

der dezenten Dilatationen von unter 5 mm. In diese Gruppe wurden auch sol-

che Niereneinheiten eingeordnet, die einmalig eine milde Dilatation zeigten, 

welche nicht reproduzierbar war. Die Mehrzahl der Dilatationen konnte jedoch 

während des gesamten Schwangerschaftsverlaufes beobachtet werden. 206 

Niereneinheiten zeigten in der Mehrzahl der Untersuchungen eine Dilatation 

zwischen 5 und 10 mm. 80 betroffene Nieren zeigten jenseits der 20. Schwan-

gerschaftswoche eine Dilatation von über 10 mm. 

 

Abbildung 27 zeigt die prozentuale Verteilung der Niereneinheiten in den ein-

zelnen Gruppen. 

 

Gr.1
68%

Gr.2
23%

Gr.3
9%

 

Abbildung  27: prozentuale Verteilung der einzelnen Gruppen pränatal 

 

Die Ergebnisse der pränatalen Verlaufsbeurteilung sind Bestandteil der Inaugu-

raldissertation von HEINICK [Heinick 1998] am gleichen Patientengut. Für 

die Maße der in Gruppe 1 erfassten Nierenbeckendilatationen konnte ein rela-

tiv konstanter und stabiler Verlauf errechnet werden. Die Regressionskurve der 

Nierenbeckendilatation in Gruppe 2 zeigte einen steileren Anstieg als die der 

Gruppe 1, verhält sich jedoch nicht linear. Gruppe 3 zeigt eine eindeutige Pro-
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gredienz der Dilatation während des gesamten Schwangerschaftsverlaufes. In 

dieser Gruppe lag der Abstand der Kontrolluntersuchungen bei zwei Wochen, 

der Zeitpunkt der Erstdiagnose lag jedoch im Mittel erst bei 34,4 Wochen. 

Dies ist der Zuweisungspraxis zuzurechnen. 

 

In allen Gruppen überwogen die männlichen Patienten (Abb.16). Eine eindeu-

tige Zuordnung der Seitenverteilung erscheint schwierig, da nicht immer mit 

einer sicheren Zuordnung der fetalen Seite gerechnet werden kann.  
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Abbildung  28: Geschlechtsverteilung innerhalb der Gruppen 

 

Die Neugeborenen wurden einem unter Abschnitt 3.2.3. zu erläuternden dia-

gnostischen Regime unterzogen. Als erste bildgebende Untersuchung erfolgte 

die Sonografie am 4. - 5. Lebenstag. Die erhobenen Werte der Nierenbecken-

weite wurden analog zur pränatalen Einteilung in drei  Gruppen zusammenge-

fasst. Abbildung 29 zeigt die postnatale Gruppenverteilung. 

Die Abbildung 30 zeigt eine Gegenüberstellung der prä- und postnatalen 

Gruppeneinteilung. Die Gruppendynamik konnte, wie in Abbildung 31 gezeigt, 

erhoben werden. Es zeigt sich damit die größte Dynamik in der pränatalen 

Gruppe 2. 
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Abbildung  29: postnatale Verteilung der Niereneinheiten auf die Grup-

pen 
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Abbildung 30: Gegenüberstellung der Gruppengrösse prä- und postnatal 

(Ordinate = Gruppen nach Dilatation, Abszisse = Patientenzahl)  
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Abbildung 31: Veränderungen der Gruppenzugehörigkeit prä- und 

postnatal 

 

HEINICK [Heinick 1998] konnte in ihrer Arbeit nachweisen, dass eine hohe 

Übereinstimmung zwischen prä- und postnatalen sonografischen Untersuchern 

und damit eine gute Vergleichbarkeit der Befunde gegeben war. Dies lässt sich 

auch auf die anderen Diagnosegruppen ausweiten. Insofern sind die Vergleiche 

zwischen prä- und postnatalen sonografischen Befunden erlaubt. Die Spezifität 

und die Sensitivität wurden mit  85,8  % bzw. 87  % angegeben. 

 

Insgesamt wurden von den beobachteten 896 renalen Einheiten 89 wegen ei-

ner kongenitalen Ureterabgangsstenose operiert. Somit wiesen nur ca. 10  % 

eine echte Obstruktion auf. 78 der 89 operierten Ureterabgangsstenosen wur-

den bereits pränatal der Gruppe 3 zugeordnet. Acht Niereneinheiten rekrutier-

ten sich aus der pränatalen Gruppe 2, zeigten jedoch postnatal eine rasche Pro-

gredienz der Harntransportstörung und wurden dann entsprechend denen der 

Gruppe 3 weiter diagnostiziert und behandelt. Lediglich eine renale Einheit 

entstammte der pränatalen Gruppe 1. Auch hier war postnatal eine Zunahme 
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der Dilatation zu verzeichnen und die weitere Beobachtung und Diagnostik 

führte zur Feststellung und operativen Korrektur.  Die zwei verbleibenden 

Fälle einer hochgradigen Obstruktion erwiesen sich intraoperativ als proximale 

Ureterstenosen, die im diagnostischen Gang jedoch die gleiche Signifikanz wie 

die subpelvinen Stenosen gezeigt hatten und ebenfalls mittels ANDERSON–

HYNES-Plastik behandelt wurden.  

 

3.2.3 Postnatale Diagnostik und Therapie 

Ausgehend vom pränatalen Ultraschallbefund wurden die Kinder am vierten 

bzw. fünften Lebenstag sonografisch untersucht. Zeigte sich bei Bestätigung 

der Diagnose einer isolierten Nierenbeckenkelchsystemerweiterung eine Weite 

im anterior-posterioren Durchmesser von bis zu 5 mm, so erfolgte die Entlas-

sung ohne weitere bildgebende Diagnostik. Es wurden ambulante sonografi-

sche Kontrollen nach vier Wochen und drei Monaten vereinbart. Keines dieser 

Kinder zeigte im weiteren Verlauf eine wesentliche Zunahme der Dilatation. 

 

Bei einer Nierenbeckenweite von über 10 mm, also der Einordnung in Gruppe 

3, erfolgte die Komplettierung der Diagnostik zunächst durch Miktionszystu-

rethrografie zum Ausschluss eines vesiko-ureteralen Refluxes. In Abhängigkeit 

von der Dramatik der Progredienz des Sonografiebefundes erfolgte dann die 

Nierenfunktionsszintigrafie mit 99mTc-MAG 3 einschließlich Lasixstudie. Die 

Szintigrafie erfolgte jedoch bis auf wenige Ausnahmen nicht vor dem 14. Le-

benstag und wurde nach den unter Material und Methoden Kapitel 2.4. (S.24) 

angegebenen Kriterien ausgewertet. Die Nierenfunktionsszintigrafie ist essen-

tiell in der Klärung der Diagnose und Feststellung der Therapiebedürftigkeit. 

Bilder 17 und 18 auf Seite 91 illustrieren die Befunde einer absoluten bzw. rela-

tiven Obstruktion. Bei Nachweis einer relevanten Obstruktion wurde die Indi-

kation zur operativen Therapie ohne Zeitverzug gestellt. Abbildung 32 zeigt die 

Aufteilung der operierten Niereneinheiten auf die pränatale Gruppenzuord-

nung. 
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Als mittlerer Operationszeitpunkt errechneten sich 63,15 Lebenstage, wobei 61 

Operationen innerhalb der ersten zwei Monate durchgeführt wurden und nur 3 

Operationen nach Abschluss des ersten Lebensjahres erfolgten. 

 

Gr. 1
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Gr. 2
9%

Gr. 3
90%

 

Abbildung 32: Aufteilung der operierten Niereneinheiten in die pränata-

len Gruppen 

 

Als Operationstechnik kam ausnahmslos die Operation nach ANDERSON-

HYNES in den heute gängigen Modifikationen zur Anwendung. Einen typi-

schen Operationssitus zeigen die Bilder 19 und 20 (Seite 92). Über den Beo-

bachtungszeitraum von 10 Jahren wurden verschiedene Drainagesysteme be-

nutzt, beginnend von Ureterschienung, Pyelostomie und Wundbettdrainage bis 

hin zur internen Schienung. Gelegentlich wird auf die Ureterschienung verzich-

tet, auf die temporäre Pyelondrainage jedoch nicht. Die postoperative 

Abflusskontrolle kann sowohl durch röntgenologische Darstellung als auch 

durch sonografische Beurteilung vorgenommen werden. Bei liegender Pye-

lostomie kann in indizierten Fällen ein modifizierter WHITACKER–Test nach 

FESTGE [Festge 1997] vorgenommen werden.  
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Die Dispensairebetreuung erfolgte bei nahezu allen operierten Kindern im 

eigenen Hause.  

 

Postoperative Komplikationen im Sinne erneut operationsbedürftiger Resteno-

sierungen sahen wir in vier Fällen unmittelbar postoperativ. Daraus errechnet 

sich eine Komplikationsrate von 4  %. Spätkomplikationen sahen wir bei einer 

mittleren Beobachtungszeit von 5 Jahren im gesamten Berichtszeitraum nicht. 

In zwei Fällen zeigte sich bei der Reoperation eine narbige Stenosierung des 

Anastomosenbereichs. Bei einem Kind wurde eine äußere Stenosierung durch 

Verwachsungsstränge  beobachtet. Im vierten Komplikationsfall handelte es 

sich um einen Granulationspolypen, der das Lumen ventilartig verschloss. Er 

wurde bei der Reoperation reseziert, die Anastomose selbst war frei durchgän-

gig. Die histologische Aufarbeitung wies keine Nahtmaterialreste oder Fremd-

körperriesenzellen zum Beweis der Entstehung durch eingeschlagenes Naht-

material nach. Die Bilder 21 und 22 (Seite 93) dokumentieren diese Befunde. 

 

In einer auch die nicht pränatal diagnostizierten Kinder mit Ureterabgangsste-

nosen erfassenden Untersuchung verglichen wir die Ausgangsbefunde der Nie-

renfunktion mit den postoperativ nach 3 bis 6 Monaten erhobenen Daten. Die 

Werte wurden mittels 99mTc-MAG3-Szintigrafie erhoben. Nur solche Kinder 

kamen für den Vergleich in Betracht, die keine Fehlbildungen der kontralatera-

len Niere aufwiesen. Eine signifikante Zunahme der Ausgangswerte konnte 

mittels Wilcoxon-Test nur für die Patienten der unter einem Monat operierten 

Gruppe nachgewiesen werden. Abbildung 33 zeigt eine Darstellung der Nie-

renfunktionsunterschiede prä- und postoperativ bei 29 ausgewerteten Patienten 

in Abhängigkeit vom Operationsalter, wie sie bereits von MAU [Mau 1997] 

dargestellt wurden. Insbesondere im Vergleich zu den jenseits des ersten Le-

bensjahres behandelten Patienten fällt auf, dass hier keine Verbesserung der 

Nierenfunktion mehr erreicht werden konnte. Da jeweils die Funktion der be-

troffenen Niere mit der der gesunden Gegenseite verglichen wurde und somit 

nur Relationen zur Anwendung kamen, kann hier die zwischen der prä- und 

postoperativen Untersuchung liegende Zeit der weiteren Ausreifung der globa-

len Nierenfunktion vernachlässigt werden. Hingegen ist der Unterschied in der 
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Zunahme der Funktion der operierten Seite bei Operation im ersten Lebens-

monat gegenüber beiden anderen Gruppen hoch signifikant. 

 

 

Abbildung 33: Differenzen der prä- und postoperativen Nierenfunktion 

 

Wesentlich schwieriger gestaltet sich die Einschätzung der nicht eindeutig obst-

ruktiven Niereneinheiten. Sie werden als relative oder funktionelle Ureterab-

gangsstenosen bezeichnet. In dieser Gruppe wurden all jene Niereneinheiten 

zusammengefasst, die postnatal eine mittlere oder starke Dilatation auswiesen, 

jedoch ohne Progredienz im sonografischen Befund und ohne zunehmenden 

Parenchymverlust blieben. Einhergehend war dies mit einer stabilen seitenge-

trennten Funktion in der Szintigrafie. In der Lasixstudie wiesen sie einen kom-

pensierten Abfluss auf. Voraussetzung für die konservative Führung war wei-

terhin das Fehlen jeglicher Symptomatik.  
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Die genannten Kriterien erfüllten 24 Niereneinheiten. Sie rekrutierten sich 

überwiegend aus Gruppe 2 und 1 der pränatalen Aufteilung nach dem Dilatati-

onsgrad. Nur eine Niereneinheit war als massive Dilatation eingeschätzt wor-

den. Die Aufteilung der relativen Ureterabgangsstenosen auf die pränatalen 

Gruppen zeigt Abbildung 34. Bei fünf der 24 Kinder wurde an der kontralate-

ralen Niere eine Ureterabgangsstenose operativ versorgt. 

 

Gr. 1
29%

Gr. 2
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4%

 

Abbildung 34: Aufteilung der relativen Ureterabgangsstenosen auf die 

pränatalen Gruppen entsprechend der Nierenbeckendilatation 

 

3.2.4 Langzeitverläufe 

Die Langzeitverläufe der Kinder mit operierten Ureterabgangsstenosen wurden 

im vorangegangenen Kapitel dargestellt. Sie zeigten in der weiteren Beobach-

tung zumindest eine Stabilisierung der präoperativen Nierenfunktion. Eine 

mögliche Funktionsverbesserung bei Desobstruktion im ersten Lebensmonat 

wurde anhand der eigenen Daten dargestellt. 

 

Von den primär als relative Ureterabgangsstenose eingestuften 24 Nierenein-

heiten wurde eine mit 8 Monaten operationsbedürftig und zwei weitere im 

dritten Lebensjahr. Das noch im ersten Lebensjahr operierte Kind zeigte wäh-
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rend der sonografischen Kontrolluntersuchungen eine Progredienz der Dilata-

tion ab dem 6. Monat und die Kontrollszintigrafie erbrachte bei Verschlechte-

rung der Lasixresponse eine Verringerung der Funktion der betroffenen Seite. 

Nach zusätzlichem Auftreten einer asymptomatischen Bakteriurie erfolgte die 

operative Versorgung. Intraoperativ und histologisch am Resektat zeigten sich 

die typischen Befunde einer intrinsischen Stenose. 

 

Die verbleibenden 23 renalen Einheiten wurden im Dispensaire im Durch-

schnitt 5 Jahre überwacht. Während des ersten Lebensvierteljahres erfolgte die 

sonografische Verlaufsbeurteilung monatlich, später 1/4jährlich und nach voll-

endetem ersten Lebensjahr bei noch nicht erfolgter Normalisierung jährlich. 

Eine Nierenfunktionsszintigrafie mit Tc-MAG3 und Lasixstudie erfolgte bei 

ausbleibender Dynamik nach 6 Monaten und zuweilen nochmals nach einem 

Jahr. Sie wurde ebenfalls eingesetzt, wenn sonografisch ein progredienter Dila-

tationsbefund erhoben wurde.  

Zwei Kinder zeigten nach 30 bzw. 36 Monaten nach während des gesamten 

Verlaufs stabilen Werten ohne jegliche Symptomatik eine Progredienz der Nie-

renbeckendilatation mit Parenchymverminderung und in der Szintigrafie einen 

Abfall der Funktion der betroffenen Seite von 38 auf 31  % bzw. von 46 auf 42  

% bei verschlechterter Lasixresponse, so dass auch hier die Indikation zur ope-

rativen Korrektur gestellt wurde. Intraoperativ zeigten beide Fälle keine Be-

sonderheiten, insbesondere auch keine aberrierenden Polgefäße oder Entzün-

dungszeichen, die eventuell die späte Verschlechterung erklären konnten. 

 

Die verbleibenden 21 Niereneinheiten zeigten keinerlei Progredienz, sondern 

eine Regredienz der Nierenbeckenweite mit weitgehender Normalisierungsten-

denz zum zweiten Lebensjahr hin. Nur fünf Niereneinheiten behielten bis zum 

Abschluss der Erfassung (Durchschnittsalter 44 Monate) eine Erweiterung des 

Nierenbeckens von 8 - 12 mm bei gutem Nierenwachstum, ohne Parenchym-

verminderung und mit stabiler Funktion. 

 

3.2.5 Weitere Fehlbildungen 

Andere urologische Fehlbildungen 
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Bei der Auswertung der 896 renalen Einheiten, die pränatal mit einer isolierten 

Nierenbeckenkelchsystemerweiterung aufgefallen waren, wurden in der postna-

talen Diagnostik auch andere Befunde erhoben, die pränatal nicht beschrieben 

worden waren. Dies betraf insgesamt 58 renale Einheiten. Folgende Diagnosen 

wurden gestellt: 

 

Tabelle 11: weitere urologische Diagnosen außer Ureterabgangsste-

nose 

Diagnose Anzahl 

Vesikoureteraler Reflux 22 

multizystische Nierendysplasie 12 

prävesikale Stenose 3 

Ureterocele 9 

Megaureteren 7 

Doppelanlagen 5 

 

Diese Fälle rekrutierten sich überwiegend aus den pränatalen Gruppen 1 und 2. 

Sechs Kinder zeigten bilaterale Uropathien, von denen zwei einen vesiko-

ureteralen Reflux bei kontralateraler multizystischer Nierendysplasie aufwiesen.  

 

Abbildung 34 zeigt die Aufteilung der postnatalen Diagnosen unter den 896 

pränatal als isolierte Nierenbeckenkelchsystemerweiterung eingeschätzten Nie-

reneinheiten. Lediglich 19  % der Kinder, die pränatal mit einer isolierten Nie-

renbeckenkelchsystemerweiterung aufgefallen waren, zeigten postnatal eine 

behandlungsbedürftige Uropathie. Abbildung 35 zeigt die Aufteilung derselben 

in die einzelnen Diagnosen. 
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Abbildung 34: Anteil der postnatal unauffälligen Einheiten und der tran-

sitorischen Dilatationen bei 896 isolierten Nierenbeckenerweiterungen 
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Abbildung 35: Diagnosegruppen unter den 172 behandlungsbedürftigen 

Uropathien 
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Unter diesen 172 betroffenen Niereneinheiten wiesen 66  % eine Ureterab-

gangsstenose auf. Jedoch 34  % überwiegend aus den Dilatationgruppen 1 und 

2 zeigten andere Fehlbildungen des harnableitenden Systems. 

 

Assoziierte Fehlbildungen 

Assoziierte Fehlbildungen waren in der Gruppe der lebend geborenen Kinder 

mit isolierter pränataler Nierenbeckenerweiterung sehr selten. Es fand sich 

lediglich jeweils ein Kind mit einer Trisomie 21, einer Myelomeningozele und 

einem Hydrozephalus. Von diesen wies nur der Patient mit dem Hydrozepha-

lus eine operationsbedürftige Ureterabgangsstenose auf.  

 

Aborte und Frühtotgeborene 

Eine Frühgeburt aus der 33. Schwangerschaftswoche wurde beobachtet. Dieses 

Kind zeigte zusätzlich zu einer bilateralen Hydronephrose einen Hydrozepha-

lus. Bei postnataler Diagnosebestätigung kam das Kind am dritten Lebenstag 

ad exitum. Die Sektion bestätigte neben der schwersten zerebralen Schädigung 

beidseitige hochgradige Ureterabgangsstenosen mit Nierendysplasie.  

 

Zwölf Aborte ab der 20. Schwangerschaftswoche wurden registriert. Es waren 

dies alles Feten, die bereits im ersten Trimenon  mittelgradige und schwere 

Dilatationen aufwiesen. Die Fetalsektionen erbrachten folgende in Tabelle 12 

dargestellten Befundkombinationen. 

 

Die Schwangerschaftsbeendigungen erfolgte nach eingehender Beratung der 

Befunde der pränatal erkannten Fehlbildungen und aus mütterlicher Indikati-

on.  
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Tabelle 12: Fetale Sektionsbefunde 

SSW Geschlecht Diagnosen 

23 m Trisomie 21 

23 m Vitium cordis 

20 w VACTERL- Assoziation, Omphalozele, Megazystis 

24 w Nierendysplasie bds., Oligohydramnion 

28 m Nierendysplasie bds., prävesikale Stenose, VSD 

27 m POTTER-Sequenz 

34 m Nierendysplasie bds., UAS bds. 

25 m Hydrozephalus, NBKS - Erweiterung bds. 

25 m UAS bds., Oligohydramnion 

24 m UAS bds., Oligohydramnion 

24 m UAS bds., Oligohydramnion 

25 m UAS bds., Oligohydramnion 
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Farbtafeln Subpelvine Stenose 

 

 

Abbildung 36: mittlere bilaterale Nierenbeckenerweiterung 22. Woche 
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Abbildung 37: erhebliche fetale Nierenbeckenerweiterung (Gruppe 3) 

von 39 x 28 mm 
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Abbildung 38: Szintigrafische Darstellung einer Akkumulationskurve bei 

relevanter Obstruktion (Lasixgabe in der 20. Untersuchungsminute) 

 

 

Abbildung 39: Szintigrafische Darstellung einer funktionellen Obstruk-

tion mit Lasixresponse. 
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Abbildung 40: Operationssitus einer Ureterabgangsstenose ( Ureter mit 

engem subpelvinen Segment an gelbem Bändchen 

 

 

Abbildung 41: Eröffnetes und reseziertes Pyelon 
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Abbildung 42:  sekundäre Abflussbehinderung durch Granulationspolyp  

im Anastomosenbereich 

 

 

Abbildung 43: Granulationspolyp aus vorherigem Situs, Elastica v. Gie-

son 25x 
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3.3 Die Doppelnieren 

 

Der Begriff der „Doppelniere“ gilt als Oberbegriff für die Vielzahl verschiede-

ner Formen der in zwei Anteile in unterschiedlichem Ausmaß getrennten Nie-

renanlage.  

 

3.3.1 Embryologie und pathophysiologische Bedeutung 

Zurückkehrend zur vierten Embryonalwoche und dem Vorgang der Ausspros-

sung der Ureterknospe aus dem WOLFFschen Gang und den folgenden Ge-

webeverschiebungen mit Einbeziehung des common nephric duct in den Bla-

senvorläufer werden die Vorstellung der Entstehung einer Doppelniere ver-

ständlich.  

So kommt es entweder zur Aussprossung zweier Ureterknospen aus dem 

WOLFFschen Gang oder aber zur frühzeitigen Teilung der Ureterknospe. 

Entsprechend entsteht im ersten Fall ein komplett doppelt angelegter Ureter - 

Ureter duplex. Im zweiten Fall ist ein auf beliebiger Höhe zweigeteilter Ureter - 

Ureter fissus sive bifidus - die Folge. Ausgehend von der Vorstellung, dass das 

metanephrogene Blastem durch die Ureterknospe zur inneren Organisation 

angeregt wird und die arkadenartige dreidimensionale Struktur der Niere durch 

die Nephronengeneration zentrifugal vom Einsprossungsort zur Rinde hin 

verläuft, entstehen bei Einsprossung zweier Ureteren in das metanephrogene 

Blastem zwei voneinander getrennt sich organisierende Nierenanlagen ohne 

jedoch eine äußere Spaltung zu erleben. Diese voneinander getrennt ablaufen-

den Organisationsvorgänge ermöglichen die Entstehung unterschiedlicher 

Formen der histopathologischen Fehldifferenzierung in beiden Anlagen einer 

Doppelniere.  

 

Sprossen zwei Ureterknospen vom WOLFFschen Gang aus, so kann es auf 

Grund der weiteren Entwicklung zu unterschiedlichen Fehlmündungen der 

Ureterostien kommen. Der distale Anteil des WOLFFschen Ganges wird als 

common nephric duct in den Canalis vesico - urinalis einbezogen. Gewebever-

schiebungen in diesem Prozess führen zu einer partiellen Rotation des 
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WOLFFschen Ganges und dies führt zu einer Überkreuzung der beiden ent-

springenden Ureterknospen. So kommt die kraniale Knospe bei der Einbezie-

hung in die Blasenanlage kaudal der Mündung der ehemaligen kaudalen Anlage 

zu liegen. Die ehemals kraniale Knospe  erreicht den Blasenvorläufer später als 

der kaudale Zwilling. Somit ist die Gewebeverschiebung geringer und die end-

gültige Mündung des Ureters liegt mediokaudal, während die ehemals kaudale 

Ureterknospe kraniolateral im Trigonumwinkel ihre endgültige Mündungsstelle 

findet. Dieses typische Mündungsverhalten ist in der MEYER-

WEIGERT´schen Regel beschrieben [Glüer et al. 1993, Kluth 1997, Meyer 

1907, Weigert 1877].  

 

Wie tief im harnableitenden System oder ektop im Genitalsystem die ehemalig 

kraniale Knospe ihre definitive Mündungsstelle findet, hängt von ihrem ur-

sprünglichen Abstand von der normalen kaudalen Knospe bei der Ausspros-

sung aus dem WOLFFschen Gang ab. Eine Erweiterung der Beschreibung 

ektoper Mündungen des Oberpolureters findet sich im „ectopic pathway“ von 

STEPHENS [Stephens 1958], der auch die Verletzungen der MEYER-

WEIGERT´schen Regel durch kranial mündende Oberpolureter mit erfasst. 

Ektope Uretermündungen im Genitalbereich sollen durch die sehr weit krania-

le Aussprossung entstehen, so dass die Basis der Knospe nicht mehr auf dem 

in den Canalis vesico-urinalis einbezogenen Teil des WOLFFschen Ganges 

liegt und damit in der weiteren Entwicklung selbigem folgt. Dorsale Fehlmün-

dungen des WOLFFschen Ganges in die Kloake führen zu den seltenen Ekto-

pien des Ureterostiums im Enddarm. 

Eine besondere Form der Pathologie des Ureterostiums ist die Ureterozele. Sie 

ist eine Ballonierung des distalen Ureterendes in der Submukosa der Blase. 

Eine solche Fehlbildung kann selten mit einer solitären Nierenanlage kombi-

niert sein, findet sich jedoch häufiger bei Doppelanlagen und da zumeist am 

Oberpolureter. Die Lokalisation kann intravesikal mit Ostienlokalisation trigo-

nal oder auf dem Dach der Zele sein. Demgegenüber finden sich ektope Urete-

rozelenostien unterhalb des Sphincter internus, wobei sie nach den Kategorien 

stenotisch, sphinkter, sphinkterostenostisch und als Cecoureterocele einge-
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schätzt werden können. Ihre pathoembryologische Erklärung wurde bereits im 

Kapitel 1.1. angedeutet. 

 

MACKIE und STEPHENS [Mackie & Stephens 1975] formulierten zur Erklä-

rung dysplastischer Regionen einer Niere die „Bud-Theorie“ der Nephronoge-

nese. Sie geht von einer funktionellen Dreiteilung des metanephrogenen 

Blastems und des Urnierenganges aus, von denen nur die mittlere Portion die 

volle Kraft der Nephronenformation besitzt. So beeinflusst die Lokalisation 

der Aussprossung der Ureterknospe nicht nur die Lokalisation des Ostiums in 

den ableitenden Harnwegen, sondern am anderen Ende auch die Qualität der 

zu dränierenden Niere. Aus dieser embryologischen Vorstellung resultiert die 

Beschreibung eines regelhaften Zusammenhanges zwischen Grad der Ektopie 

des Ostiums und der Dysplasie der Niere.  

 

Doppelnieren sind häufige Fehlbildungen und werden in 0,6 bis 4  % der Men-

schen angetroffen. Dabei überwiegen die inkompletten die kompletten Dupli-

katuren mit einem Verhältnis von 5 : 1. Jedoch lediglich 50  % der Doppelan-

lagen sind mit einer Harntransportstörung vergesellschaftet bzw. werden    

symptomatisch. Nur in diesen Fällen besteht ein Krankheitswert. Demgegen-

über ist interessant, dass 8  % aller Kinder mit Harntraktinfektionen Doppelan-

lagen aufweisen [Bisset & Strife 1987]. 

Über 80 % der angeborenen Nierenfehlbildungen sind der pränatalen Diagnos-

tik zugänglich und werden hier erkannt. Doppelanlagen als solche entgehen 

dem pränatalsonografischen Bild häufig. Relevante Befunde werden jedoch in 

der Mehrzahl der Fälle als Nierenfehlbildung vermutet. Dies gibt Anlass zu 

weiterführender postnataler Diagnostik und somit zur Klärung der Patho-

morphologie vor Auftreten einer Symptomatik [Abuhamad et al. 1996, Jee et 

al. 1993a, Jee et al. 1993b]. 

 

Die folgende Studie umfasst   Kinder, die im pränatalsonografischen Bild auf-

fällig wurden und der gezielten postnatalen Diagnostik zugeführt wurden. Sie 

werden anhand einiger Daten einer Gruppe gegenüber gestellt, die auf Grund 

einer Symptomatik zu Diagnostik und Therapie gelangten. 



- 103 - 

3.3 Die Doppelnieren 

3.3.2 Pränatale Befunde 

Zwischen 1984 und 1996 wurden an der Klinik und Poliklinik für Kinderchi-

rurgie der Humboldt-Universität zu Berlin 64 Patienten wegen symptomati-

scher Doppelnieren behandelt. Darunter befanden sich 43 Mädchen mit 53 

Doppelanlagen und 21 Jungen mit 26 Doppelanlagen. Das Seitenverhältnis 

kann mit links zu rechts wie 43 zu 36 angegeben werden.  

 

Bei 35 Patienten der insgesamt behandelten 64 Kinder ist eine pränatale Dia-

gnostik erfolgt. 29 Patienten fielen später durch eine klinische Symptomatik 

auf. Die Gruppe der 29 Kinder wird als Vergleich für therapeutische und 

prognostische Aussagen mit geführt. Bei den 35 in der Abteilung für Pränatale 

Diagnostik und Therapie der Universitätsfrauenklinik der Charité untersuchten 

Kindern wurden später insgesamt 42  Doppelanlagen erkannt. Dabei war die 

Doppelbildung bei drei Niereneinheiten ein Zufallsbefund bei der weiterfüh-

renden Diagnostik der Gegenseite und ohne therapeutische Relevanz. So muss 

von 39 symptomatischen Nierenanlagen ausgegangen werden. Diese Doppel-

anlagen zeigten ein vielfältiges Bild der Harntransportstörungen und erfuhren 

pränatal sehr unterschiedliche Zuordnungen. Tabelle 13 zeigt die pränatalen 

Diagnosen im Überblick. 

 

Tabelle 13: pränatale Diagnosen bei 39 Doppelanlagen 

Diagnose Anzahl der Doppelanlagen 

Hydronephrose 13 

Doppelniere 6 

Zystische Areale/ Zystenniere 6 

Hydronephrose / Hydroureter 5 

Ureterabgangsstenose 3 

Unauffällig 3 

Doppelanlage mit Ureterozele 2 

Ovarialzyste 1 

Summe 39 
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Acht der 39 Doppelnieren wurden in der pränatalen Diagnostik als solche ein-

geschätzt (20,5  %). Zystische Areale in der Niere bzw. eine Hydronephrose 

mit Ureterdilatation wurden in 11 Fällen erkannt. Insgesamt wurden bei 35 der 

39 betroffenen Niereneinheiten (90  %) Nierenfehlbildungen vermutet. Drei 

Untersuchungen müssen als falsch negativ eingeschätzt werden.  In einem Fall 

wurde eine Fehldiagnose im Sinne einer intraabdominellen zystischen Struktur 

anderer Genese gestellt. 

 

Die Schwangerschaften wurden im Mittel seit der 28,4. Woche betreut und vier 

wöchentlich kontrolliert. In keinem Falle ergab sich eine Indikation zu fetalthe-

rapeutischem Eingreifen. Die Kinder wurden reif und zum Termin geboren. 

Bei keinem Kind wurde eine Auffälligkeit in der postnatalen Adaptationsphase 

beobachtet. 

Für die weitere Auswertung der postnatalen Diagnostik und Therapie wurde 

eine an der führenden pathologischen Entität orientierte Unterteilung der 

Doppelanlagen vorgenommen (Abbildung 44).  

 

 

Abbildung 44: führende Pathologien bei Doppelnieren; links: funktions-

lose dysplastische obere Anlage, mitte: refluxive untere Anlage, rechts: 

obere Anlage mit Ureterocele 
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Bezogen auf die Gesamtzahl der 64 behandelten Doppelnieren ergibt sich die 

in Abbildung 45 dargestellte Aufteilung. Bezogen auf die 39 der pränatalen 

Diagnostik entstammenden Niereneinheiten zeigt sich eine andere Verteilung. 

Sie ist in Abbildung 46 wiedergegeben.  

 

Auffällig ist der geringere Anteil refluxiver Anlagen bei den Niereneinheiten, 

die pränatal durch eine Harntransportstörung aufgefallen waren. 

 

Funktionslose 
Anlage 

28% 

VUR
25%

Ureterozele 
47% 

  

Abbildung 45: führender pathologischer Befund der 64 Patienten mit 

Doppelanlagen  (VUR = vesiko-ureteraler Reflux) 

 

Im Weiteren wurde aufgeschlüsselt, wie sich die drei führenden pathologischen 

Befunde innerhalb der in der pränatalen Sonografie eingeschätzten Harntrans-

portstörungen verhalten. Es finden sich dabei keine typischen Zuordnungen 

für die einzelnen Leitpathologien, so dass aus dem pränatalen sonografischen 

Befund kein Rückschluss auf die pathologische Form der Harntransportstö-

rung bei Doppelnieren gezogen werden  kann. 
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Ureterozele
55% 

Funktions-
lose 
Anlage 

34% 

VUR 
11%

 

Abbildung 46: Aufteilung der 39 Doppelanlagen nach pränataler Dia-

gnostik nach ihrer führenden Pathologie 

 

 

unauffällig

Hydroureter

UAS

Doppelanlage

Zysten

Hydronephrose

 

Abbildung 47: pränatale Diagnosen der 12 Patienten mit funktionslosen 

Anteilen (UAS = Ureterabgangsstenose) 
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Die Abbildungen 47 und 48 zeigen die Aufteilung der pränatalen Befunde bei 

den Kindern mit funktionslosen Anlagen und denen mit ureterozelentragenden 

Niereneinheiten. Es ergeben sich keine Verteilungsunterschiede. 

 

Ovarialzyste

Hydroureter
UAS
Doppelniere
Zyste

Hydronephrose

 

Abbildung 48: pränatale Diagnosen bei 19 Doppelanlagen mit Uretero-

zelen 

 

3.3.3 Postnatale Diagnostik und Therapie 

Im Folgenden werden die drei Gruppen führender Pathologien zunächst ge-

trennt betrachtet und die Kinder mit pränatalen Auffälligkeiten denen nach 

späterer Symptomatik gegenüber gestellt. 

 

3.3.3.1 Patienten mit einem oder mehreren funktionslosen Anteilen einer Doppel-

anlage (Bilder 23 bis 36, ab Seite 122) 

Diese Patientengruppe umfasst 18 Kinder. Von diesen waren 12 pränatal un-

tersucht worden, eines davon als unauffällig eingeschätzt. Dieses erkrankte in 

der dritten Lebenswoche an einer Urosepsis. Ein weiteres Mädchen war präna-

tal mit einer Hydronephrose mit Hydroureter auffällig gewesen. Die postnatale 

Diagnostik war zunächst von den Eltern abgelehnt worden. Dieses Kind fiel 

im Alter von 3 Monaten dann mit eitrigem Fluor und  Urosepsis auf. Die sechs 
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pränatal nicht erfassten Kinder wurden im Durchschnitt mit 61 Monaten (min. 

5 Monate, max. 180 Monate) durch Harnwegsinfektionen symptomatisch. Ein 

159 Monate altes Mädchen fiel mit rezidivierenden Koliken und Hämaturie 

auf. Zwei Kinder zeigten zusätzlich eine Pseudoinkontinenz. 

 

Als erste Untersuchung erfolgte bei 15 Kindern die Sonografie. Sie konnte 

nicht in allen Fällen das Vorhandensein einer Doppelanlage sichern (3 von 15 

nicht) und konnte in zwei Fällen einen refluxiven Megaureter nicht darstellen. 

Die funktionslosen Anlagen wurden in fünf Fällen als zystisch, in sechs als 

hydronephrotisch mit verringertem Parenchymsaum und  in zwei als extrem 

klein beschrieben. Eine dystope Uretermündung wurde bei 3 Kindern vermu-

tet. Als unauffällig wurde die Sonografie bei keinem Patienten beschrieben. 

 

Als weitere Untersuchung erfolgte ein Miktionszysturethrogramm bei 14 der 

18 Patienten. Es erbrachte bei 4 der untersuchten 14 Patienten zusätzlich den 

Nachweis eines vesiko-ureteralen Refluxes, von dem in zwei Fällen die untere, 

einmal die obere und in einem Fall beide Anlagen betroffen waren. Bei einem 

Patienten wurde zusätzlich eine Urethralstenose in der Pars diaphragmatica 

gesehen. 

 

16 der 18 Kinder erhielten als nächsten Untersuchungsschritt eine Nierenfunk-

tionsszintigrafie bis 1990 mit 99mTc DTPA, danach mit 99mTc MAG3.  Die 

Auswertung der szintigrafischen Untersuchungen bei Doppelanlagen bezüglich 

der Beschreibung des Funktionsanteiles der oberen bzw. unteren Anlage ist 

schwierig. Der Nuklearmediziner ist zur Interpretation auf die Ergebnisse der 

vorangegangenen bildgebenden Diagnostik angewiesen, um die regions of inte-

rest entsprechend platzieren zu können bzw. den Speicherausfall einer Anlage 

interpretieren zu können (Bilder 25 und 26, Seite 123). Lediglich in 6 der 16 

szintigrafischen Untersuchungen konnte eine sichere Zuordnung getroffen 

werden.  

 

Neun der 18 Patienten wurden zusätzlich einem Ausscheidungsurogramm un-

terzogen. Dieses erbrachte in sechs Fällen eine Befunderweiterung. Bei einem 
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Patienten wurde die Doppelanlage erst  so gesichert, ein weiterer zeigte eine 

bisher unerkannte Doppelbildung der Gegenseite, ein Kind zeigte eine Ureter-

dilatation der Gegenseite. In drei Fällen musste die szintigrafische Funktions-

trennung auf Grund der Bilder der Ausscheidungsurografie revidiert werden. 

 

Zwei Mädchen mit einem ektop mündenden Ureter einer funktionslosen obe-

ren Anlage erhielten zusätzlich noch eine Vaginografie. Diese Untersuchung 

zeigte in beiden Fällen eine Vagina duplex, konnte jedoch die Uretermündung 

nicht darstellen. Das zweite dieser Kinder wurde mit dem Ziel der Darstellung 

des Harnleiterverlaufes der stummen oberen Anlage bei tiefer Ektopie des Ure-

ters im Magnetresonanztomogramm mit extremer T1-Wichtung untersucht.  

Dieses stellte den Verlauf des Megaureters dar, konnte aber die stenotische und 

am Damm zwischen Vagina und Urethra lokalisierte Harnleitermündung nicht 

beschreiben. Die Bilder 30 und 31 (Seite 126 f) illustrieren diesen Befund. 

 

Endoskopische Untersuchungen wurden präoperativ durchgeführt. Sie dienten 

der Beschreibung der Ostienmorphologie und -lokalisation. Folgende in Tabel-

le 14 verzeichnete Befunde wurden bei 15 der 18 Kindern mit funktionslosen 

Nierenanlagen erhoben: 

 

Tabelle 14: endoskopische Ostienbefunde bei Doppelanlagen mit 

stummem Anteil 

Ostienmorphologie Anzahl 

Doppelostium 4 

kein zusätzliches Ostium 3 

intravesikal ektop 3 

extravesikal ektop 5 

 

Die endoskopischen Befunde wurden zur Operationsplanung mit herangezo-

gen, beeinflussten die Taktik bei stummen Anlagen jedoch weniger als der 

intraoperative Befund der Gefäßversorgung der Ureteren. 
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Das therapeutische Vorgehen differierte in der Gruppe der pränatal diagnosti-

zierten Patienten nicht von dem in der Gruppe der symptomatisch aufgefalle-

nen  Kinder. So wird hier eine Zusammenfassung aller 18 Niereneinheiten mit 

funktionslosen Anteilen dargestellt. 

 

Komplett funktionslose Doppelnieren wiesen fünf Kinder auf. Darunter be-

fand sich das Kind mit der erheblichen Urethralstenose, dessen Krankheitsge-

schichte in das Kapitel „Urethralklappen“ eingeht. Diese funktionslose Dop-

pelanlage wurde im Zustand der Urosepsis nach vorangegangener Zystostomie 

ektomiert. Die anderen vier Kinder wurden einer geplanten Nephrektomie im 

Alter von 10 Tagen, 6, 8 bzw. 48 Monaten unterzogen. Letztgenannter Patient 

wies zusätzlich einen vesiko-ureteralen Reflux V. Grades in beide Anteile der 

Doppelniere auf.  

 

Zehn Kinder wurden primär heminephrektomiert. In acht Fällen erwies sich 

der obere Pol, in zwei der untere als funktionslos. Bei zwei Kindern war der 

funktionslose Pol (je einmal oberer, einmal unterer) refluxiv. Die Hemineph-

rektomie wurde im Alter von 2 Wochen, 1, 3, 5, 10, 16, 18, 52 und 68, 159  

Monaten vorgenommen. Die Bilder 27 bis 29 auf den Seiten 124 und 125 zei-

gen einen entsprechenden Operationssitus. Bei dem Patienten mit Oberpol-

reflux in die funktionslose Anlage war zusätzlich eine Ureterozystoneostomie 

des Unterpolureters erforderlich. Es traten drei Komplikationen auf. Diese 

sind in Tabelle 15 aufgelistet. 
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Tabelle 15: Komplikationen nach Heminephrektomie 

Eingriff Alter Komplikation 

obere HNE 1 Monat intraoperative Durchblutungsstörung und 

Organverlust 

obere HNE 5 Monate sekundäre Nephrektomie mit 23 Monaten 

untere HNE 159 Monate postoperativ Urinom, spontanes Sistieren 

 

Die postoperativen Funktionsverhältnisse der 10 Heminephrektomien stellen 

sich bei szintigrafischen Nachkontrollen wie folgt dar: 

 

Tabelle 16: Funktionszustand der Restnieren nach Heminephrekto-

mie 

Eingriff Alter  Fkt. präop.  Kontrollalter Fkt. postop. 

obere HNE 16 Monate 51 % 20 Monate 44 % 

obere HNE 18 Monate 44 % 24 Monate 37 % 

untere HNE 10 Monate 28 % 16 Monate 30 % 

untere HNE 1 Monat 37 % 8 Monate 37 % 

obere HNE 3 Monate 39 % 9 Monate 39 % 

obere HNE 52 Monate 34 % 58 Monate 28 % 

obere HNE 68 Monate 57 % 74 Monate 48 % 

untere HNE 159 Monate 31 % 165 Monate  29 % 

 

Somit wird bei 8 von 10 Heminephrektomien ein nahezu stabiler Funktionszu-

stand der Restniere nach einem postoperativen Verlauf von 3 bis 6 Monaten 

konstatiert. Ein statistisch signifikanter Unterschied lässt sich nicht berechnen. 

In drei Fällen hatten die Heminephrektomien zu Komplikationen geführt. In 

einem Fall war es zur Ausbildung eines Urinoms nach Ektomie eines funkti-

onslosen unteren Anteils gekommen. Als Ursache wird verbliebenes Restge-

webe der resezierten Anlage ohne Anschluss an das harnableitende System 

angenommen. Diese Komplikation kam jedoch ohne weitere ärztliche Maß-
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nahmen zum Stillstand und hat die Funktion des Restorgans nicht beeinflusst. 

In zwei Fällen musste ein Verlust der Gesamtniere verzeichnet werden. In ei-

nem Fall war dies bereits intraoperativ erkennbar und der Eingriff wurde als 

Nephrektomie beendet. Im zweiten Fall war der Funktionsverlust 18 Monate  

nach Primäroperation nachgewiesen und die Nephrektomie erfolgte als Sekun-

däreingriff. 

 

Ein Kind dieser Gruppe wird weiterhin konservativ geführt. In einem Alter 

von 15 Jahren trat erstmals eine Pyelonephritis auf. Die Diagnostik erbrachte 

eine funktionslose obere Anlage bei Doppelniere rechts ohne weitere patholo-

gische Befunde. Szintigrafisch ließen sich physiologische Seitenverhältnisse 

konstatieren. Somit wurde von einer operativen Therapie Abstand genommen.  

 

Die Befundzusammenstellung zeigt,  dass, eine parenchymschonende Technik 

vorausgesetzt, die Heminephrektomie eines funktionslosen Anteils einer Dop-

pelniere eine sichere und erfolgversprechende Operation ist. 

 

3.3.3.2 Patienten mit einem vesiko-ureteralen Reflux in eine oder mehrere funkti-

onsfähige Anteile einer Doppelniere 

Diese Patientengruppe umfasst 4 Kinder nach pränataler Diagnostik mit 6 be-

troffenen Doppelanlagen und 12 Patienten mit 16 Doppelanlagen, die  postna-

tal wegen einer entsprechenden Symptomatik auffällig geworden waren. So 

fallen in diese Gruppe 22  renale Einheiten. 

 

Eines der vier Kinder war im pränatalen Ultraschall als unauffällig beschrieben 

worden. Es zeigte im postnatalen Screening den Befund einer Doppelniere 

beidseitig ohne Harntransportstörung. Nach einer Pyelonephritis mit 15 Mona-

ten wurde dann erst der Reflux in beide Teile der Doppelniere rechts und die 

untere Anlage der Doppelniere links diagnostiziert. Die anderen drei Kinder 

waren in der pränatalen Diagnostik mit der Diagnose „Hydronephrose“ bzw. 

„Harntransportstörung“ als auffällig beschrieben worden und die postnatalen 

Untersuchungen erbrachten dann die Diagnosen. 
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Die 12 Kinder, die erst mit einer entsprechenden Symptomatik auffällig wur-

den, kamen im Durchschnitt mit 49,2 Monaten zur Diagnostik (min. wenige 

Tage, max. 125 Monate). Führendes Symptom war Harnwegsinfektion. 

 

Die sonografische Untersuchung wurde bei 8 der 16 Kinder ausgeführt. Sie 

ergab lediglich in vier Fällen den Verdacht auf einen vesiko-ureteralen Reflux 

in die Doppelniere.  
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Tabelle 17: Befunde der Miktionszysturethrografien 

Pat. VUR  ob.Anl. VUR unt.Anl. contralat. sonstiges 

1 2 4 

1 

DA bilat.DA 

 

2 1 1 Hydroneph. U. fissus 

3  4  U.duplex 

4 3 3 Hypertroph subv. Obstr. 

5  3  U.fissus 

6 3 3 VUR 3  

7  3 VUR 3  

8  2 

1 

DA VUR1 untere Anlage 

 

9 3 3   

10  4 

4 

DA VUR 4, ektope obere 

Ureteren 

11 3 

3 

3 

3 

DA VUR 3 in alle Anlagen 

12  5 

5 

DA VUR 5 untere Anlage 

13 4 4   

14  2  U.fissus 

15  4 

4 

DA VUR 4 untere Anlage 

16 1 3  ektoper oberer Ureter 

 

Die Miktionszysturethrografien erbrachten den Refluxnachweis. Bei einem 

Patienten wurden zusätzlich urodynamisch nicht bedeutsame subcolliculäre 

Falten gefunden. In der Mehrzahl der Fälle fand sich auch auf der Gegenseite 

ein Reflux in eine solitäre oder Doppelniere. Tabelle 17 stellt die Refluxbefun-

de dar. Es ist zu ersehen, dass die 16 in dieser Patientengruppe beobachteten 

Kinder insgesamt 22 Doppelanlagen aufwiesen. Alle sechs bilateralen Doppel-
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nieren waren auch beidseitig von einem vesiko-ureteralen Reflux betroffen. In 

zwei Fällen fand sich ein Reflux in die Einzelniere der Gegenseite. Ein Patient 

zeigte als Fehlbildung der kontralateralen Niere eine mäßige Hydronephrose. 

Somit findet sich ein Anteil von 9 der 16 Kinder (56  %) mit zusätzlichen 

Harntraktanomalien der Gegenseite.  

 

Anomalien anderer Organsysteme wurden nicht beschrieben. 

 

Ein Ausscheidungsurogramm wurde bei 15 der 16 Kinder angefertigt. Hier 

wurden alle Doppelanlagen dargestellt. Die Szintigrafie erbrachte auch bei die-

sen Kindern nicht in allen Fällen eine sichere Trennung der Funktionsanteile 

der oberen bzw. unteren Anlage.  

 

Die präoperative endoskopische Untersuchung wurde bei 13 der 16 Kinder 

vorgenommen. In zwei Fällen konnten nicht alle Ostien lokalisiert werden, drei 

ektope Ostien (zwei supra-, eines extrasphinctär) konnten lokalisiert werden. 

Vier endoskopisch refluxverdächtige Ostien zeigten in der Miktionszystu-

rethrografie keinen Reflux, vier refluxive Ostien stellten sich endoskopisch 

unauffällig dar. 

 

Alle Kinder erhielten zunächst nach primärer Diagnostik eine antibiotische 

Dauerprophylaxe. So erfolgte zunächst eine konservative Führung, deren Er-

gebnis in Tabelle 18 aufgelistet ist. 

 

Die konservative Therapie der Refluxe wurde unter Antibiotikaprophylaxe bei 

allen Kindern zunächst vorgenommen. Dies betrifft sowohl die pränatal diag-

nostizierten, als auch die später zur Diagnostik gelangten Patienten. 
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Tabelle 18: konservative Therapie unter Antibiotikaprophylaxe 

Pat.  VUR  ob.Anl. VUR  Konserv.  Ergebnis  

   unt.Anl. Therapie obere A. unt.A.

1  re 2 4 20 Monate 0 3 

 li 1     

2  1 1 30 Monate 1 1 

3   4 36 Monate  3 

4  3 3 5 Monate 3 3 

5   3 70 Monate 0 0 

6  3 3 12 Monate 3 3 

7   3 70 Monate 0 3 

8 re  2 23 Monate  2 

 li 1 1  1 1 

9  3 3 Verlust   

10 re  4 6 Monate  4 

 li  4   4 

11 re 3 3 10 Monate 

 

3 3 

 li 3 3  3 3 

12 re  5 6 Monate  5 

 li  5   5 

13  4 4 8 Monate 4 4 

14   2 Verlust  2 

15 re  4 steht aus   

 li  4    

16  1 3 steht aus   

 

Nach 20 bzw. 70 Monaten sistierten die Refluxe spontan bei 2 Kindern und 

reduzierte sich von Grad vier auf drei bei einem weiteren Kind. Somit ergab 

sich bei 4 der 22 betroffenen Doppelanlagen eine Spontanheilungstendenz. 

Zwei Kinder wurden nicht mehr vorgestellt und entgingen somit der weiteren 

Beurteilung. 
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Wegen Refluxpersistenz und Durchbruchsinfektionen erfolgte nach durch-

schnittlich 23 Monaten die operative Therapie. 15 der verbleibenden 18 Dop-

pelanlagen wurden mittels en bloc-Neoimplantation versorgt. Die antirefluxi-

ven Neoimplantationen erfolgten in 14 Fällen in der Technik nach 

POLITANO - LEADBETTER, einmal nach COHEN. In einem Falle erfolgte 

eine Ostienunterspritzung des refluxiven Ostiums des unteren Pols der Gegen-

seite mit Eigenblut. Der Reflux Grad I bei zwei Kindern bedurfte trotz einer 

Durchbruchsinfektion keiner operativen Therapie.  

 

12 der 15 en bloc-Neoimplantationen verliefen primär erfolgreich. In drei Fäl-

len kam es zum Rezidiv, das bei zwei Kindern durch Reoperation erfolgreich 

behandelt werden konnte. Als zusätzliche Probleme fielen bei vier Kindern 

postoperativ persistierende Harnwegsinfektionen bzw. eine Enuresis auf. Diese 

Patienten zeigten in der urodynamischen Untersuchung signifikante Blasenent-

leerungsstörungen, die einer entsprechenden medikamentösen Therapie zu-

gänglich waren und bei drei der vier Kinder zum Sistieren der Symptomatik 

führten. 

 

Kritisch anzumerken ist, dass die urodynamischen Untersuchungen in dieser 

Patientengruppe trotz entsprechender präoperativer Symptomatik (bei 4 Kin-

dern führte eine Enuresis kombiniert mit Harnwegsinfektionen zur Diagnos-

tik!) präoperativ nicht durchgeführt wurden. Bei bilateralem Reflux bzw. nach 

Ausschluss einer Enuresis ureterica muss diese Untersuchung unter heutigen 

Gesichtspunkten vor jedweder operativen Therapie gefordert werden. Abbil-

dung 49 zeigt die Verteilung der Therapiestrategien bei unseren Patienten mit 

einem vesiko – ureteralen Reflux in Anteile einer Doppelniere. 
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konservativ

23%

Rezidivreflux

14%

Eigenblutunterspritzung

5%

en bloc-

Neoimplantation

58%

 

Abbildung 49: therapeutisches Vorgehen bei 22 Doppelanlagen von 16 

Patienten 

 

Die postoperativ szintigrafisch gemessenen  Funktionsverhältnisse sind nicht 

in allen Fällen dokumentiert bzw. kontrolliert worden, so dass sie hier zur 

Auswertung nicht zur Verfügung stehen.  

 

Anhand der vorliegenden Daten kann jedoch für die antirefluxive en bloc- 

Neoimplantation beider Ureteren bei refluxiver Doppelanlage eine Erfolgsrate 

von 80  % angegeben werden. Bezieht man die Spontanmaturationen mit ein, 

errechnet sich eine Heilungschance von 86 %. Diese könnte durch Beachtung 

von Blasenfunktionsstörungen gegebenenfalls noch gesteigert werden.  

 

3.3.3.3 Patienten mit ureterozelentragenden Doppelnieren 

30 Kinder mit Doppelanlagen mit Ureterozelen wurden beobachtet. 19 Kinder 

waren in der pränatalen Diagnostik erfasst worden und 11 kamen nach dem 

Auftreten einer entsprechenden Symptomatik zur Diagnostik. Die Doppelanla-

gen mit Ureterozelen waren in der Mehrzahl der Fälle mit weiteren Harntrans-
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portstörungen bzw. pathomorphologischen Veränderungen belastet. Abbil-

dung 50 stellt die Kombinationen dar. 

 

 

Abbildung 50: mit Ureterozelen kombinierte Störungen (VUR = vesiko-

ureteraler Reflux) 

 

Bei 64  % der Doppelanlagen war die ureterozelentragende obere Anlage bzw. 

die gesamte Niere funktionslos. Dies war bei 9 von 19 Kindern der Gruppe 

nach pränataler Diagnostik und bei 7 der 11 symptomatischen Kinder der Fall. 

Auffällig ist weiterhin, dass das Vorliegen einer Ureterozele einen Reflux in den 

ureterozelentragenden Anteil einer Doppelniere nicht ausschließt. 

 

Die pränatalen Befunde der Kinder mit ureterozelentragenden Doppelnieren 

wurden bereits dargestellt. 

 

Die 11 Kinder ohne pränatale Diagnostik präsentierten sich überwiegend mit 

rezidivierenden Harntraktinfektionen. 
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Als Anomalien der Gegenseite fanden sich die in Tabelle 19 verzeichneten 

Befunde. Dabei ist die Doppelanlage der Gegenseite mit oder ohne Harntrans-

portstörung die häufigste kontralaterale Anomalie. 

 

Tabelle 19: Anomalien der Gegenseite 

Gegenseite Anzahl 

Doppelanlage  ohne HTS 6 

Hydronephrose und Megaureter 3 

VUR 2 

Doppelanlage mit VUR 2 

 

Als erste diagnostische Maßnahme erfolgte die Sonografie bei 26 der 30 Kin-

der. Hierbei konnte die Ureterozele nur bei 20 Kindern beschrieben werden. 

Ein Miktionszysturethrogramm  erfolgte bei 28 Kindern und stellte in allen 

Fällen die vesiko-ureteralen Refluxe dar. In sieben Fällen wurden die Uretero-

zelen im Miktionszysturethrogramm nicht beschrieben. Diese stellten sich im 

Ausscheidungsurogramm dar. Eine Ausscheidungsurografie wurde bei 29 Kin-

dern vorgenommen. Sie wiesen neben den sieben Ureterozelen bei drei Kin-

dern eine stumme oberen Anlage nach, was dem Szintigramm nicht zu ent-

nehmen war. Eine Nierenfunktionsszintigrafie erfolgte bei 17 Patienten. Hier 

war in drei Fällen der Nachweis einer stummen oberen Anlage nicht erfolgt. 

 

Alle 9 pränatal diagnostizierten Kinder mit Ureterozelen und stummen Nieren-

anlagen und fünf der sieben symptomatischen Kinder wurden einer ablativen 

Therapie unterzogen.  

Zwei komplett funktionslose Doppelanlagen wurden im Alter von einem Mo-

nat ektomiert. Beide Operationen verliefen komplikationslos. Ein Patient ver-

starb einen Monat postoperativ an seinem schweren Herzfehler. 

In 12 Fällen wurden Heminephrektomien vorgenommen. In sechs Fällen er-

folgte die Heminephrektomie als Primäreingriff. Dies betraf 4 Kinder der 

postnatal diagnostizierten Gruppe mit funktionslosen Anlagen und zwei Kin-

der aus der bereits pränatal auffälligen Gruppe.  
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Bei fünf Kindern aus der pränatal diagnostizierten Gruppe wurden zunächst 

entstauende Maßnahmen versucht. Diese führten jedoch bei primärer Funkti-

onslosigkeit der Anlagen nicht zum Erfolg. Bei einem Kind wurde zunächst 

eine Entlastung der ebenfalls gestauten unteren Anlage mittels Nephrostomie 

versucht, die funktionslose obere Anlage wurde nicht primär behandelt. In drei 

Fällen erfolgte die Ureterozelenschlitzung bei funktionsloser oberer Anlage, die 

jedoch nur in einem Falle eine temporäre Funktionsaufnahme minimalen 

Ausmaßes erwirken konnte. In einem Falle erfolgte die primäre Entlastung 

mittels kutaner Ureterostomie ohne Effekt für die funktionslose obere Anlage. 

Bei vier Kindern erfolgte die Heminephrektomie als Sekundäreingriff (einmal 

nach perkutaner Stomie der unteren Anlage, einmal nach erfolgloser Uretero-

zelenschlitzung und zweimal nach kutaner Ureterostomie). Die Operationser-

gebnisse der Heminephrektomien sind der folgenden Tabelle 20 zu entneh-

men.  
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Tabelle 20: Operationsergebnisse der Heminephrektomien 

OP Alter Fkt. Kontr. Fkt. zusätzlich 

  prä. alter postop.  

obere HNE 7 Monate 44 % 47 Monate 44 %  

obere HNE 31Monate 44 % 34 Monate 28 % Stumpfreflux 

obere HNE 3 Monate 25 % 9 Monate 23 %  

obere HNE 2 Monate  11 Monate 0  % Verlust 

obere HNE  13Monate 50 % 19 Monate 48 %  

obere HNE 10 Monate 48 % 12 Monate 20 % ARP 

unt.Anlage 

obere HNE 9 Monate 20 % 16 Monate 20 % Lymphan-

giomatose 

obere HNE 14 Monate 50 % 20 Monate 48 %  

obere HNE 20 Monate 32 % 32 Monate 32 % ARP 

unt.Anlage 

obere HNE  10 Monate 30 %    

obere HNE 45 Monate 35 % 51 Monate 30 % ARP 

unt. Anlage 

obere HNE 90 Monate  95 Monate 0 % Verlust 
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In zwei Fällen führte die Heminephrektomie zum Organverlust. Ein Kind 

wurde postoperativ nicht mehr vorgestellt. Die neun übrigen Patienten zeigten 

mit einer Ausnahme bei den postoperativen  Kontrollen stabile Funktionsver-

hältnisse der Restniere. In drei Fällen wurde die obere Heminephrektomie mit 

einer antirefluxiven Neoimplantation des Unterpolureters kombiniert. 

 

In den Fällen, bei denen die ureterozelentragenden Anteile eine Funktion auf-

wiesen, erfolgt die Ureterozelenschlitzung als Primärtherapie. Dies betraf sechs 

Kinder aus der Gruppe der pränatal diagnostizierten Patienten. Bei weiteren 

drei Kindern dieser Gruppe erfolgte, wie oben erwähnt, ebenfalls eine endo-

skopische Schlitzung, obwohl die zelentragenden Anlagen keine Funktion auf-

wiesen. Die Ureterozelenschlitzungen wurden in den ersten Jahren des Beo-

bachtungszeitraumes zunächst elektrisch, später kalt und seit 1993 mit dem 

Neodym-YAG-LASER vorgenommen. Auf Grund der Kleinheit der Zahl lässt 

sich kein Vergleich zwischen den einzelnen Techniken anstellen. Die LASER-

Schlitzung der Ureterozelen scheint jedoch auf Grund der gezielten und gut 

dosierbaren Schlitzung vom Ostium ausgehend auf dem Ureterozelendach 

bessere Voraussetzungen zur Refluxprävention zu bieten. Abbildung 61 zeigt 

ein solches Ergebnis nach endoskopischer Laserschlitzung eines stenotischen 

Zelenostiums. 

 

Als einziger Eingriff erfolgte die ein- bzw. zweimalige Ureterozelenschlitzung 

bei drei Patienten mit nachfolgender Entstauung der ureterozelentragenden 

oberen Anlage ohne Ausbildung eines sekundären Refluxes in die obere bzw. 

Demaskierung eines solchen in die untere Anlage. Bei drei Patienten kam es 

nach Ureterozelenschlitzung zur Ausbildung eines Refluxes in beide bzw. nur 

die obere Anlage. Bei einem Kind kam es zur Demaskierung eines Refluxes in 

die untere Anlage. In einem Fall wurde durch mehrfache Schlitzungen keine 

Entstauung erreicht. Diese fünf Kinder wurden, wie auch zwei weitere Patien-

ten ohne vorherige Ureterozelenschlitzung einer antirefluxiven Neoimplantati-

on mit Resektion der Ureterozele unterzogen. 
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Tabelle 21 listet die definitiven Korrektureingriffe auf und zeigt die entspre-

chenden Operationsalter. 

 

Tabelle 21: Ergebnisse der Totalkorrekturen 

OP Alter Komplikation 

en bloc-Neoimplantation 16 Monate Stauung obere Anlage

en bloc-Neoimplantation 23 Monate  

en bloc – Neoimplantation und UCN der 

Gegenseite 

3 Monate  

en bloc-Neoimplantation 13 Monate  

en bloc-Neoimplantation 17 Monate VUR IV obere Anla-

ge 

UCN bei Ureter fissus 152 Monate  

UCN bei Ureter fissus 2 Monate Instabile Blase 

Ureteroureterostomie +UCN 28 Monate Rezidiv - VUR 

 

Zwei Kinder wurden wegen minimaler Harntransportstörung (je eines aus je-

der Gruppe) nur mit einer antibiotischen Dauerprophylaxe versehen und kei-

nem operativen Eingriff unterzogen. 

 

3.3.3.4 Ergebnisübersicht der behandelten Doppelnieren  

Die 64 Patienten der Diagnosegruppe wiesen in 10 Fällen (16  %) Anomalien 

weiterer Organsysteme auf. Diese sind in der Tabelle 22 aufgelistet. 

 

Anomalien der Gegenseite fanden wir bei 25 Kindern (39  %). Sie sind in Ta-

belle 23 zusammengefasst. 

 

Bei den Patientengruppen mit stummen Anlagen einer Doppelniere und denen 

mit einem Reflux in eine oder mehrere Anlagen fanden sich keine Unterschie-

de in der therapeutischen Herangehensweise zwischen den pränatal diagnosti-

zierten Kindern und den später durch klinische Symptomatik aufgefallenen. 

Lediglich beim Nachweis einer Ureterozele kann dies konstatiert werden. 
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Tabelle 22 : assoziierte Fehlbildungen anderer Organsysteme 

Assoziierte Anomalien n 

Hypothyreose 1 

Vagina duplex 2 

unklares Dysmorphiesyndrom, subglottische Stenose, Gaumenspalte 1 

Ösophagusatresie, bronchopulmonale Dysplasie  1 

Vitium cordis 4 

radioulnare Synostose 1 

 

Tabelle 23: Harntransportstörungen der Gegenseite 

Anomalien der Gegenseite n 

Hydronephrose und Megaureter 3 

Hydronephrose 1 

vesiko-ureteraler Reflux 4 

Doppelanlage beiderseits ohne Harntransportstörung kontralateral 9 

Doppelanlage mit vesiko-ureteralem Reflux 7 

Hydronephrose der Gegenseite, Urethralstenose 1 

 

Hier wurde bei den Kindern nach pränataler Diagnostik zunächst in acht Fäl-

len eine Parenchymprotektion durch Ureterozelenschlitzung versucht. Dies 

führte jedoch nur in den Fällen zum Erfolg, bei denen primär eine Funktion 

des ureterozelentragenden Anteils nachweisbar war. Bei drei der acht Kinder 

war die endoskopische Therapie der definitive Eingriff. In fünf Fällen wurden 

offen chirurgische rekonstruktive Eingriffe angeschlossen. Alle Versuche, 

durch eine Entlastung eine primär funktionslose Anlage zu erhalten, schlugen 

fehl.  

 

Primär oder sekundär funktionslose Anlagen wurden durch Heminephrekto-

mie behandelt. Insgesamt wurden 23 Heminephrektomien vorgenommen. In 

vier Fällen führten sie zum Verlust des gesamten Organs. Die 19 erfolgreichen 

Heminephrektomien erreichten einen Erhalt der Restnierenfunktion im Rah-
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men der Unschärfe der szintigrafischen Seitentrennung bei einer Kontrolle der 

Funktion 3 bis 12 Monate postoperativ.  

 

Tabelle 24: relative Funktionsanteile vor und nach Heminephrekto-

mie (HNE) 

OP OP - Alter Funkt.  Kontrollalter Funkt. postop.

  präop.   

obere HNE 7 Monate 44 % 47 Monate 44 % 

obere HNE 31Monate 44 % 34 Monate 28 % 

obere HNE 3 Monate 25 % 9 Monate 23 % 

obere HNE 2 Monate   Verlust 

obere HNE  13Monate 50 % 19 Monate 48 % 

obere HNE 10 Monate 48 % 12 Monate 20 % 

obere HNE 9 Monate 20 % 16 Monate 20 % 

obere HNE 14 Monate 50 % 20 Monate 48 % 

obere HNE 20 Monate 32 % 32 Monate 32 % 

obere HNE  10 Monate 30 % 16 Monate 30 % 

obere HNE 45 Monate 35 % 51 Monate 30 % 

obere HNE 16 Monate 51 % 20 Monate 44 % 

obere HNE 18 Monate 44 % 24 Monate 37 % 

untere HNE 10 Monate 28 % 16 Monate 30 % 

untere HNE 1 Monate 37 % 8 Monate 37 % 

obere HNE 3 Monate 39 % 9 Monate 39 % 

obere HNE 52 Monate 34 % 58 Monate 28 % 

obere HNE 68 Monate 57 % 74 Monate 48 % 

obere HNE 1 Monate   Verlust 

obere HNE 5 Monate   Verlust 

untere HNE 159 Monate 31 % 165 Monate 29 % 

obere HNE 90 Monate   Verlust 
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Tabelle 25 : histopathologische Befunde der Resektate 

Nr. Eingriff Alter Histologie 

1 p. HNE 18 Monate Chronisch destruierende PN 

2  p. HNE 16 Monate POTTER IV + c PN 

3 p. HNE 1 Monate POTTER II 

4 p. HNE 10 Monate POTTER II 

5 p. HNE 10 d POTTER II 

6  p. HNE 5 Monate POTTER IV 

7 p. HNE 52 Monate chronisch destruierende PN 

8 p. HNE 68 Monate chronisch destruierende PN 

9  p. HNE 8 Monate Hydronephrose, chronisch destruierende PN 

10 p. HNE  34 Monate chronisch destruierende PN 

11 p. HNE 10 Monate chronisch destruierende PN 

12 p. HNE 14 Monate POTTER II 

13 p. HNE 28 Monate chronisch destruierende PN 

14 p. HNE 50 Monate POTTER II 

15 p. HNE 100Monate chronisch destruierende PN 

16 p. HNE 45 Monate POTTER II 

17 p. NE 6 Monate POTTER II 

18 p. NE 10 Tage POTTER IV 

19  p. NE 14 Tage POTTER IV 

20 p. NE 48 Monate POTTER II + chronisch destruierende PN 

21 p. NE 1 Monat POTTER II 

22 p. NE 2 Monate POTTER IV 

23 s. HNE 3 Monate POTTER II 

24 s. HNE 13 Monate chronisch destruierende PN 

25 s. HNE 2 Monate POTTER IV 

26 s. HNE 9 Monate zysische Lymphangiomatose 

27 s. NE 1 Monat Hyperämie (?) 

28 s. NE 31 Monate chronisch destruierende PN 

29 s. NE 23 Monate Totalinfarkt 

30 s. NE 2 Monate POTTER II und chronisch destruierende PN 
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Die Komplikationsrate der Heminephrektomien über den gesamten Beobach-

tungszeitraum errechnet sich mit 17  %.  

 

Tabelle 24 fasst die Heminephrektomien mit ihren prä- und postoperativen  

relativen Funktionsanteilen der betroffenen Seite zusammen. Im Vergleich der 

präoperativen mit der postoperativen Funktion errechnet sich kein signifikan-

ter Unterschied.  

Eine Ektomie einer komplett funktionslosen Doppelanlage wurde in sechs 

Fällen primär und in drei Fällen sekundär vorgenommen. 

 

 

Die pathohistologische Aufarbeitung konnte bei 20 Heminephrektomiepräpa-

raten und 10 Nephrektomien ausgewertet werden. Sie erbrachte die in der Ta-

belle 25 zusammengefassten Ergebnisse. 

 

Die primär funktionslosen  Doppelnieren wiesen eine Nierendysplasie vom 

Typ POTTER II bzw. zystische Veränderungen vom Typ POTTER IV auf. 

Bei den primär heminephrektomierten Patienten fanden sich in acht Fällen die 

Zeichen einer chronisch destruierenden Pyelonephritis als Ausgangspunkt für 

die Parenchymschädigung. In sechs Fällen fand sich eine segmentale Nieren-

dysplasie vom Typ POTTER II, in zwei Fällen zystische Veränderungen  im 

Sinne einer POTTER IV - Niere. Die sechs segmentalen Dysplasien sind im 

Kapitel „multizystische Nierendysplasie“ mit erwähnt. Sie traten sowohl bei 

den Kindern mit alleinig funktionslosen Anlagen, wie auch bei den funktions-

losen ureterozelentragenden Anlagen auf. Auf Grund der Pathoembryogenese 

wird klar, dass hier keinerlei entlastende Maßnahmen eine Nierenfunktion be-

wirken können.  

 

Bei den sekundären Heminephrektomien waren alle drei pathohistologischen 

Gruppen je einmal vertreten. Die sekundären Nephrektomiepräparate zeigten 

die Totalinfarkte bzw. je einmal eine multizystische Dysplasie Typ POTTER II 

und eine chronisch destruierende Pyelonephritis. 
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Im Fall eines vesiko-ureteralen Refluxes in eine oder mehrere funktionstüchti-

ge Anteile einer Doppelniere ist die en bloc-Neoimplantation die Therapie der 

Wahl.  Sie wurde bei 13 Patienten durchgeführt. In drei Fällen kam es zum 

Rezidiv des Refluxes, das bei zwei Kindern durch Re - Operation behoben 

werden konnte.  
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Farbtafeln Doppelnieren 

 

Abbildung 51: Sonografische Darstellung einer Doppelniere 

 

Abbildung 52: Ausscheidungsurografie, bilaterale Doppelniere 
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Abbildung 53: Szintigrafisches Bild bei stummer oberer Anlage 

 

 

Abbildung 54: Gleicher Fall wie Abbildung 53, nach Resektion der obe-

ren Anlage 
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Abbildung 55: zystisch–dysplastischer oberer Anteil einer Doppelniere 

mit anhängendem Hydroureter 
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Abbildung 56: Resektionsfläche nach Abtragung mit dem Ultraschall-

skalpell 
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Abbildung 57: Resektat aus Abbildungen 55 und 56 
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Abbildung 58: MRT-Rekonstruktion bei stummen oberen Anlagen beid-

seits 
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Abbildung 59: Ektop im Introitus vaginae mündender Megaureter einer 

oberen Anlage (Blasenkatheter - weiss markiert die Urethra, Ureteren-

katheter - dunkel zeigt die Ureter-mündung) 
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Abbildung 60: Miktionszysturethrogramm der Patientin aus Abbildung 59 

 

 

Abbildung 61: Ureterozele nach Schlitzung 
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Abbildung 62: Hydroureter (weiß) und normalkalibriger Ureter bei 

Doppelanlage mit zwei funktionstüchtigen Abteilen 



- 139 - 

3.3 Die Doppelnieren 

 

Abbildung 63: Fall wie Abbildung 61, prävesikale Präparation zur Vorbe-

reitung einer Uretero-Ureterostomie 
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Abbildung 64: Hinterwandanastomose bei Uretero-Ureterostomie 
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3.4 Der primäre Megaureter 

 

Der Begriff Megaureter ist ein rein deskriptiver und umfasst zunächst alle Be-

funde eines erweiterten Harnleiters, einschließlich einer mehr oder weniger 

ausgeprägten Verlängerung desselben mit der Ausbildung von Kinkings. Die 

Konfusion um Diagnostik und Therapie ergibt sich aus einer mangelnden Ein-

heitlichkeit der Nomenklatur.  

 

3.4.1 Klassifikation 

1976 verfasste die Society of Pediatric Urology eine internationale Nomenkla-

tur zur Einteilung erweiterter Ureteren, die auf den verschiedenen möglichen 

Ätiologien beruht. Diese wird hier dargestellt und in der weiteren Arbeit ange-

wandt . 

 

Refluxmegaureter
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Urethralobstruktion

sekundär

refluxiv

primär obtruktiver
Megaureter

primär

Ureterozele

sekundär

obstruktiv
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Polyurie
Restdilatation

sekundär

nicht refluxiv
nicht obstruktiv

Megaureter

 

Abbildung 65: Nomenklatur des Megaureter 
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Im folgenden Kapitel sollen lediglich primäre Megaureteren betrachtet werden. 

Sie werden mit den Begriffen eines primär refluxiven, eines primär obstrukti-

ven und eines idiopathischen (im Sinne des nicht refluxiven- nicht obstrukti-

ven) Megaureters geführt. Diese Klassifikation wurde bereits in ähnlicher Wei-

se von MILDENBERGER [Mildenberger et al. 1966] unter besonderer Einlas-

sung auf die „Ureterachalasie“ aufgeführt.  

 

3.4.2 Pathoembryologische Vorstellungen und Pathophysiologie 

Auch über die Entstehung des Megaureters existieren keine gesicherten emb-

ryologischen Erkenntnisse. SIGEL [Sigel & Schrott 1982] verweist 1982 auf 

die  Störanfälligkeit des frühembryonalen Prozesses der Aussprossung der Ure-

terknospe aus dem WOLFFschen Gang und führt weiter aus,  dass je nach 

Zeitpunkt des Einsetzens der Störung Dysplasie oder Obstruktion bzw. eine 

Kombination beider Befunde die Folge sei. So könne auch beim Megaureter 

entsprechend der zeitlich unterschiedlichen Genese verschiedener Formen 

unterschiedliche Störungen der Nierenanlage die Folge sein. Er bezeichnet sie 

als dysplastische, obstruktive und refluxive Nephropathie und erklärt Misch-

formen aller Uropathien.  

Bei einer Störung der Inkorporation des common nephric duct kann eine Ver-

änderung der aussprossenden Ureterknospe die Folge sein. Einen entspre-

chenden Defekt konnte WILTSCHKE [Wiltschke 1960] an der Wachsplatten-

rekonstruktion eines 9 mm langen Embryos darstellen. Die im weiteren Ver-

lauf der Entwicklung des Ureters stattfindende physiologische Atresie wurde 

1927 von CHWALLA [Chwalla 1927] und 1975 von RUANO-GIL [Ruano-Gil 

et al. 1975] nachgewiesen. Dieser Vorgang soll zwischen dem 27 und 31. 

Gestationstag stattfinden. Nach RUANO-GIL beginnt die Rekanalisation in 

der Mitte des Harnleiters, so dass der subpelvine und der prävesikale Abschnitt 

Prädilektionsstellen für angeborene Obstruktionen sind. Die nach CHWALLA 

benannte Membran an der Blasenmündung des Ureters reißt etwa am 42. 

Gestationstag ein. Ihre Persistenz wird als Erklärung für die Genese von Ure-

terozelen herangezogen. Der Muskelmantel des Ureters bildet sich erst später 

und soll ab der 16. bis 18. Woche mit Ausnahme des intravesikalen Anteiles 



- 143 - 

3.4 Der primäre Megaureter 

 

vollständig vorhanden sein. Abbildung 71 zeigt das makroskopische Bild des 

Urogenitaltrakts eines Feten aus der 19. Schwangerschaftswoche aus eigener 

Präparation. Erkennbar hier eine milde Dilatation beider Ureteren ohne fassba-

re pathoanatomische Grundlage. 

 

Nach CRELIN [Crelin 1978] lassen sich zu Beginn des 4. Fetalmonats die drei 

physiologischen Ureterengen darstellen, so dass Entwicklungsstörungen durch 

Impressionen von Gefäßen oder den Ductus deferens diskutiert werden. 

OSTERHAGE [Osterhage 1985] entwickelt im Überblick über die embryolo-

gischen und pathoembryologischen Erkenntnisse die Theorie, dass der erst 

spät ausreifende Muskelmantel bei Störung des ab der 11. Woche durch die 

einsetzende Nierenfunktion beginnenden Urinstroms eine Fehldifferenzierung 

von Mesenchym zu Kollagenfasern erfolge, unabhängig von der die Stauung 

bewirkenden Ursache. Bei der Vielfalt der Störmechanismen in dieser langen 

Determinationsphase können die Folgen eine vorübergehende oder definitive, 

funktionelle oder mechanische Harntransportstörung sein. 

 

Auf der Suche nach zu Grunde liegenden Störungen finden sich vielfältige 

Theorien. Betrachtet man zunächst den primär obstruktiven Megaureter, so 

fällt auf, dass es sich hier um sehr verschiedene Ausprägungsgrade handeln 

kann, die das Krankheitsbild vielgestaltig erscheinen lassen. MC LAUGHLIN 

[McLaughlin et al. 1973] fand in seiner histopathologischen Untersuchung des 

distalen Ureterendes vier Formen der Gewebsstruktur: 

 

1. normaler distaler Ureter ohne darstellbare Veränderungen 

2. anormale Orientierung der glatten Muskulatur um ein 

normalkalibriges Lumen, die Ringmuskulatur verläuft in engen 

Schleifen, die Längsmuskulatur ist spärlich ausgebildet oder fehlt 

ganz 

3. Wandfibrose mit wenigen isolierten Muskelfaserbündeln in der 

kollagenen Matrix 



- 144 - 

3.4 Der primäre Megaureter 

 

4. Wandhypoplasie, Muskelatrophie mit weit separierten Bündeln der 

Ring- und Längsmuskulatur, asymmetrische Verteilung und ver-

schiedene Ausprägungsgrade 

 

Teile der von MC LAUGHLIN beschriebenen Veränderungen finden sich 

auch in den Arbeiten anderer Autoren. So beschrieb TANAGHO [Tanagho et 

al. 1970] ebenfalls die Fehlanordnung der Muskulatur am distalen Ureterende. 

HANNA [Hanna et al. 1976a, b, 1977a, b] bestätigte in elektronenmikroskopi-

schen Untersuchungen die Vermehrung kollagenen Bindegewebes. Der Befund 

der Hypoplasie bzw.  Atrophie der Muskulatur wurde von TANAGHO 

[Tanagho et al. 1970] und MACKINNON [Mackinnon et al. 1970] beschrie-

ben. ALLEN [Allen 1970] und HOHENFELLNER [Hohenfellner 1981] fan-

den im engen Segment neben einer Kollagenvermehrung lediglich Längsmus-

kulatur und schließen auf einen embryologischen Entwicklungsstop der dista-

len Ureterwand.   

SWENSON [Swenson & Fisher 1955] postulierte eine Innervationsstörung des 

distalen Ureters als pathophysiologische Störung, vergleichbar dem Megacolon 

congenitum. SCHULMAN [Schulman 1974] fand jedoch keine nachweisbare 

Veränderung der Innervation.  

Unabhängig von der zu Grunde liegenden pathologischen Formation hat die 

distale Obstruktion des Ureters eine Störung des Harntransportes zur Folge. 

Wird der peristaltische Bolus nicht in entsprechender Weise nach distal fortge-

leitet, kommt es zur Retroperistaltik. Dies bewirkt eine Volumen- und Druck-

belastung des kranialen Harntrakts mit den entsprechenden Folgen der Dilata-

tion und Nierenfunktionsschädigung. 

 

Im Falle eines primär refluxiven Megaureters ist von einem vesiko-ureteralen 

Reflux der Grade 4 oder 5 auszugehen. Er ist Bestandteil der Refluxpathologie 

im Sinne des Rückwärtsversagens des Urintransports mit entsprechender Vo-

lumen- und Druckbelastung und deren Folgen. 
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Die Ätiologie des nicht obstruktiven, nicht refluxiven Megaureters ist weiterhin 

unklar. Der Ureter kann segmental oder in seinem gesamten Verlauf erweitert 

sein. Eine echte Stenose besteht nicht. Das Ureterostium kann frei mit einem 

Katheter passiert werden.  

 

Fetale und neonatale Megaureteren sind kein seltener Befund in der pränatalen 

Diagnostik. Die Mehrzahl der Fälle erlebt in ihrem physiologischen Gang je-

doch eine spontane Rückbildung des Befundes ohne jemals eine Beeinträchti-

gung der Nierenfunktion zu erfahren [Keating et al. 1989, Keating & Retik 

1990, Oliveira et al. 2000]. Das Problem besteht im Verifizieren einer relevan-

ten Obstruktion. Dies stellt in der postnatalen Diagnostik eine schwierige Fra-

gestellung dar. Die Abschätzung der Prognose pränatal allein mittels Ultra-

schall ist nicht möglich. 

 

In der folgenden Studie werden lediglich die primär obstruktiven und die als 

idiopathisch (nicht obstruktiv, nicht refluxiv) eingeschätzten Megaureteren 

betrachtet. Die Refluxkrankheit bleibt unbeachtet. 

 

3.4.3 Pränatale Befunde 

In der Klinik und Poliklinik für Kinderchirurgie der Charité wurden zwischen 

1986 und 1996 23 Kinder mit kongenitalen primären Megaureteren behandelt. 

21 Kinder entstammten der pränatalen Diagnostik. Zwei Brüder waren nicht 

pränatal untersucht worden. Bei dem älteren war jedoch im Rahmen der Dia-

gnostik nach einem Harnwegsinfekt mit 27 Monaten der Megaureter aufgefal-

len. Im Rahmen des Familienscreenings wurde dann der Megaureter des jünge-

ren Knaben mit 16 Monaten präsymptomatisch erkannt. 

 

Bezüglich der pränatalen Befunde dominierten die Hydronephrosen. Bei sieben 

Feten war auch die Uretererweiterung beschrieben worden. Abbildung 72 zeigt 

ein entsprechendes pränatalsonografisches Bild.  
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Abbildung 66 zeigt die Aufteilung der pränatalen Befunde. Ein Kind wurde als 

unauffällig geführt, erlitt im Alter von 2 Monaten einen Harnwegsinfekt, in 

dessen Rahmen die Diagnostik erfolgte . 
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Abbildung 66: Aufteilung der pränatalen Befunde bei Patienten mit Me-

gaureteren (HN = Hydronephrose, MU = Megaureter) 

 

Ein Kind war pränatal mit Megazystis und Hydronephrose aufgefallen. Die in 

der 30. Schwangerschaftswoche erfolgte Blasenpunktion erbrachte 500 ml U-

rin. Ein Oligohydramnion bestand nicht. Die Geburt erfolgte per sectionem in 

der 34 Schwangerschaftswoche wegen pathologischen Kardiotokogramms bei 

schwieriger Entwicklung des Kindes. Es kam zur perinatalen Asphyxie mit 

folgender respiratorischer Insuffizienz. Bereits zur Geburt fielen schlaffe aus-

ladende Bauchdecken auf. Die postnatale Diagnostik erbrachte die Diagnose 

einer milden Form des Prune–belly-Syndroms. Die Bilder 39 und 40 (Seite 147 

f) zeigen den Knaben mit deutlicher Bauchdeckenhypoplasie. 

 

Die pränatal beobachteten Nierenbeckendilatationen waren sämtlich als min-

destens mittelgradig (5 bis 10 mm im anterior-posterioren Durchmesser) oder 

aber als schwer mit einem maximalen Durchmesser von über 10 mm beschrie-

ben worden. Eine pränatale Progredienz zeigten drei der 21 Feten. Bei diesen 

drei Kindern wurde eine indizierte Entbindung nach 34 Schwangerschaftswo-

chen eingeleitet. Alle anderen Kinder wurden term und eutroph geboren. Au-
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ßer der bereits beschriebenen Blasenpunktion erfolgte noch bei einem weiteren 

Mädchen mit bilateralen schweren Hydronephrosen die pränatale Blasenpunk-

tion zur Entlastung. Weitere fetalchirurgische Maßnahmen erfolgten nicht. Ein 

Oligohydramnion wurde in keinem Fall beobachtet. 

 

3.4.4 Postnatale Diagnostik und Therapie 

Bei den wegen Megaureteren behandelten Kindern zeigt sich eine Prädominanz 

des männlichen Geschlechtes. Überwiegend war die linke Seite betroffen. Ei-

nen bilateralen Befund wiesen drei Kinder auf. In vier Fällen ergab die postna-

tale Diagnostik Befunde, die auf eine Obstruktion am pyeloureteralen Abgang 

hinwiesen. Von diesen wurden drei Kinder einer Ureterabgangsplastik nach 

ANDERSON-HYNES unterzogen. In einem Fall wurde die subpelvine Harn-

transportstörung als relativ eingeschätzt. Sieben Patienten zeigten eine Patho-

logie der Gegenseite (Tabelle 26).  

 

Tabelle 26: kombinierte Befunde bei Kindern mit Megaureteren 

Diagnose Anzahl 

Megaureter bilateral 3 

Ureterabgangsstenose ipsilateral 4 

Ureterabgangsstenose kontralateral 2 

vesiko-ureteraler Reflux kontralateral 1 

Nierenagenesie kontralateral 1 

 

Acht der pränatal diagnostizierten 21 Kinder und die beiden postnatal diagnos-

tizierten Kinder wurden einer operativen Therapie zugeführt. Im Verlauf des 

Beobachtungszeitraumes machte sich ein erheblicher Wandel sowohl der zur 

Indikationsstellung herangezogenen diagnostischen Parameter, als auch der 

Indikationsstellung selbst bemerkbar. In der zweiten Hälfte des Beobachtungs-

zeitraumes etwa ab 1990 wurden die Kinder sämtlich zunächst einer konserva-

tiven Führung zugeordnet. Lediglich in einem dieser seit 1990 beobachteten 

pränatalen Fälle wurde im Alter von drei Jahren eine Progredienz der Harn-
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transportstörung mit Zunahme der Dilatation und szintigrafisch darstellbarer 

Verschlechterung der Abflussverhältnisse noch eine Operationsindikation ge-

stellt. Abbildung 67 spiegelt den Anteil der operierten Kinder und der Operati-

onsverfahren an der gesamten Gruppe von 23 Patienten wieder. 

 

62%

30%

4% 4%
konservativ
prim. UCN
perkut. Pyelost.
kut. Ureterost.

 

Abbildung 67: Therapeutische Strategie bei primärem Megaurter 

 

Alle Patienten erhielten als Initialdiagnostik eine Sonografie. Diese erfolgte 

lediglich bei zwei Patienten am ersten Lebenstag, bei allen anderen am 4. oder 

5. Lebenstag. Sie erbrachte die Bestätigung der pränatalen Verdachtsdiagnose 

einer Harntransportstörung bzw. die Zuordnung in die Gruppe der Megaurete-

ren. Die postnatal bestimmten Maße für das Nierenbecken (anterior-

posteriorer Durchmesser) betrugen im Mittel 21,2 mm (min. 5 mm, max. 42 

mm). Der Ureter wurde distal mit im Mittel 11 mm ( min. 5 mm, max. 20 mm) 

angegeben. 

 

Als nächste Untersuchung erfolgte die Miktionszysturethrografie. Sie schloss 

bei allen in die Studie eingegangenen Kindern einen vesiko-ureteralen Reflux 
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aus, da refluxive Megaureteren nicht einbezogen wurden. Subvesikale Hinder-

nisse wurden ebenfalls röntgenologisch ausgeschlossen, so dass die Diagnose 

„primärer Megaureter“ gestellt werden konnte.  

 

In den ersten drei Jahren des Beobachtungszeitraumes erfolgte als nächste Un-

tersuchung die Ausscheidungsurografie. Eine Nierenfunktionsszintigrafie wur-

de erst seit 1989 konsequent herangezogen. Insbesondere durch die Einfüh-

rung der Diureseszintigrafie mittels Lasixbelastung auch für diese Diagnose-

gruppe wurde das diagnostische Spektrum erweitert. Die Beurteilung erscheint 

jedoch erschwert, da eine Software zur Darstellung der Ureterkinetik in der 

Klinik für Nuklearmedizin nicht angewandt wird und so auch die visuelle 

Auswertung der dynamischen Szintigrafie einbezogen werden muss. Eine Vi-

sualisierung der Harntransportstörung ggf. auch mit Darstellung des engen 

Segmentes erbringt als modernes Schnittbildverfahren die Magnetresonanzto-

mografie (Abbildung 75). 

 

Die diagnostischen Maßnahmen wurden bei 16 der 26 Niereneinheiten durch 

eine endoskopische Untersuchung komplettiert.  Diese schloss mit letztendli-

cher Sicherheit eine subvesikale Obstruktion aus und klärte die Ostienmorpho-

logie. Tabelle 27 stellt die Befunde zusammen. 

 

Tabelle 27: endoskopische Befunde 

Befund  

normal 7 

stenotisch 5 

inkompetent 3 

Trabekulierte Blase 1 

 

Die retrospektive Analyse erlaubt nicht in jedem Fall eine sichere Zuordnung 

der Befunde der postnatalen Diagnostik zu den gestellten Operationsindikatio-

nen. So werden im Kapitel  3.4.5.  „Langzeitverläufe“ die operierten und die 
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konservativ geführten Kinder getrennt betrachtet und eine Komplikationsana-

lyse der erfolgten Eingriffe vorgenommen. 

 

3.4.5 Langzeitergebnisse 

Zunächst werden die konservativ geführten Patienten betrachtet. Sie wurden 

nach initialer Diagnostik im eigenen Dispensaire  geführt. 12 Verläufe stehen 

zur Auswertung zur Verfügung. Ihre Beobachtungszeit beträgt durchschnittlich 

58,4 Monate (min. 15 Monate, max. 108 Monate). Drei Kinder konnten nicht 

weiter verfolgt werden.  

Während der konservativen Führung wurden die Kinder in Abhängigkeit vom 

Dilatationsbefund der Harnwege zunächst 1/4jährlich, später halb- und  ein-

jährlich gesehen. Es erfolgte eine intensive Mitbetreuung durch die Hauskin-

derärzte.  

 

Sonografisch wurde die Weite des Nierenbeckens und des Ureters proximal 

und distal erfasst. Außerdem wurden Nierenwachstum und Parenchymverän-

derungen registriert. Die Befunde konnten für 14 Patienten ausgewertet wer-

den. Es zeigte sich in der Mehrzahl der Verläufe eine Regredienz der Nieren-

becken- und Ureterweite während der ersten zwei Lebensjahre. Abbildung 68 

zeigt eine Darstellung der Nierenbeckenweite im Verlauf der einzelnen Patien-

ten. Eine Restdilatation des Nierenbeckens wurde bei mehreren Patienten auch 

am Ende des Beobachtungszeitraumes registriert.  

Nicht alle Patienten haben zum Ende des Untersuchungszeitraumes bereits 

eine Normalisierung der Ureterweite erreicht. Es zeigt sich jedoch in der in 

Abbildung 69 dargestellten Kurvenschar ebenfalls eine deutliche Regredienz 

der Durchmesser der konservativ geführten Megaureteren. Kritisch vermerkt 

muss jedoch werden, dass nicht alle sonografischen Kontrolluntersuchungen 

vergleichbar auswertbare Maße hinsichtlich der Ureterweite erbrachten, deren 

Messung proximal und distal erfolgen sollte. So werden hier nur die verwertba-

ren distalen Maße aufgezeigt. Bei bilateralem Befall wurden beide Nie-

ren/Uretereinheiten als getrennte Kurvenverläufe dargestellt. 
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Auch bei Inkonstanz der Kurvenverläufe und teilweise wechselnden Befunden 

ist die Tendenz der dilatierten Ureteren und Nierenbecken zur Regression 

deutlich erkennbar. 
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Abbildung 68: Nierenbeckenweite im anterior-posterioren Durchmesser 

im Zeitverlauf (Reihe 1 - 12 = Patienten; Zeitachse: 1= Geburt, 2 = 3 

Monate, 3= 6 Monate, 4= 12 Monate; 5 = 24 Monate, 6 = 36 Monate, 7 = 

48 Monate, 8 = 60 Monate, 9 = 72 Monate) 
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Abbildung 69: Ureterweite im Zeitverlauf (gleiche Beschriftung wie Abb. 

68) 

 

 

Voraussetzung für die konservative Führung war der Ausschluss einer absolu-

ten Obstruktion. Dieser wurde mittels Nierenfunktionsszintigrafie mit ange-

schlossener Lasixstudie (siehe dazu Kapitel 2.2.) erbracht. Keine Niereneinhei-

ten, deren Abflussverhältnisse sich nach den szintigrafischen Kriterien als si-

cher obstruktiv erwiesen, wurden diesem konservativen Regime zugeführt. 

Szintigrafische Kontrolluntersuchungen erfolgte bei den meisten Patienten 

jährlich sowie bei sonografisch vermuteter Progredienz der Harntransportstö-

rung. So können die Verlaufsbeobachtungen der Nierenfunktion ausgewertet 

werden. Die seitengetrennten Funktionen der betroffenen Niereneinheiten sind 

in Abbildung 70 ausgewiesen. 
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Abbildung 70: Funktionsverlauf der betroffenen Niereneinheiten (Reihe 

1 = Säuglingsalter, Reihe 2 - 4 Kontrollen mit 12, 24, 36 und 48 Monaten) 

 

Es zeigten sich überwiegend stabile Befunde mit einer geringen Abnahmeten-

denz gegenüber der Erstuntersuchung im jungen Säuglingsalter. Diese erwies 

sich jedoch nicht als statistisch signifikant. Alle Nieren bis auf eine primär 

dysplastische Anlage wiesen eine Funktion von über 40  % in der Seitentren-

nung auf und behielten diese auch während des gesamten Beobachtungszeit-

raumes.  

 

Neben den allgemeinen Parametern der körperlichen Entwicklung und dem 

Blutdruck wurden auch die Harnwegsinfektionen registriert. Sechs der konser-

vativ geführten 12 Patienten wiesen Bakteriurien wiederholt auf. Zwei Patien-

ten zeigten symptomatische Harnwegsinfektionen. Die isolierten Keime ent-

sprachen dem übliche Bild kindlicher Harnwegsinfektion bei Harntransport-

störungen.   

 

Alle Kinder wurden während des ersten Lebensjahres mit einer antimikrobiel-

len Prophylaxe versehen. Bei guter Rückbildungstendenz wurde die Dauerme-
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dikation nach Abschluss des ersten Lebensjahres beendet. Bei Ausbleiben der 

Regression oder rezidivierenden Bakteriurien wurde sie weitergeführt. 

Ein Kind der konservativen Gruppe stellte sich in der Zusammenschau der 

Befunde als milde Form eines Prune-belly-Syndroms dar (s. o.). Bereits nach 

der Geburt waren die hypoplastischen Bauchdecken aufgefallen. Eine   

Urethralstenose bestand jedoch nicht. Die massive Harntransportstörung der 

rechten Seite stellte sich als nicht obstruktiv heraus. Es wurden keinerlei aktiv- 

chirurgische Maßnahmen vorgenommen. Im Zuge der Entwicklung des Kna-

ben kam es bei verzögerter motorischer Entwicklung zur weitgehenden Nor-

malisierung des Harntransportes. Bei Abschluss der Erfassung im Alter von 7 

7/12 Jahren zeigt der Knabe einen nahezu unauffälligen Befund an Nieren und 

Ureteren. Die körperliche Entwicklung ist bis auf die weiterbestehende Bauch-

deckenhypoplasie ungestört. Die geistige Entwicklung ist ebenfalls unauffällig.  

 

Sieben der 23 Kinder mit primären Megaureteren wurden einer operativen 

Maßnahme zugeführt. Abbildung 69 zeigte bereits die Aufteilung der therapeu-

tischen Strategien. 

Die zwei nicht pränatal diagnostizierten Brüder mit primären obstruktiven Me-

gaureteren wiesen in der initialen Diagnostik bereits eine Einschränkung der 

Funktion der betroffenen Seite auf 26 bzw. 29  % auf und zeigten erheblich 

gestörte Abflussverhältnisse aus den Megaureteren ohne adäquate Lasixrespon-

se. Somit wurden die Ureteren als primär obstruktiv und operationsbedürftig 

eingeschätzt. Es erfolgte in beiden Fällen eine antirefluxive Neoimplantation 

nach POLITANO-LEADBETTER mit Modellage des distalen erweiterten 

Ureters im Sinne einer modifizierten HENDREN-Modellage. Die postoperati-

ven Kontrollen 18 bis 24 Monate postoperativ zeigten eine stabil schlechte 

Funktion der Nieren bei deutlich gebesserten, jedoch noch nicht normalisier-

ten Abflussverhältnissen. Die sonografischen Verlaufsbeurteilungen zeigten bei 

Abschluss der Erfassung noch milde Nierenbeckendilatationen bei schlanken 

und unauffälligen Ureteren.  
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Ein weiterer Patient zeigte 1988 bei der Initialdiagnostik nach pränataler Auf-

fälligkeit in der Szintigrafie eine komplette Abflussbehinderung. Eine  La-

sixstudie wurde nicht durchgeführt. In Einschätzung der Befunde erfolgte die 

Ureterozystoneostomie mit Modellage des massiv erweiterten Ureters. Post-

operativ persistierte eine Nierenbecken- und Ureterdilatation mittleren Ausma-

ßes. Im Rahmen einer Pyelonephritis 4 Monate postoperativ erfolgte die erneu-

te Diagnostik. Diese erbrachte eine Progredienz der Harntransportstörung, so 

dass fünf Monate nach der Erstoperation die Re-Ureterozystoneostomie er-

folgte. Im Rahmen der postoperativen Kontrollen 1 Jahr später wurde dann ein 

vesiko-ureteraler Reflux dritten Grades in die operierte Niere bei stabiler Funk-

tion und guten Abflussverhältnissen diagnostiziert. Bei ausbleibender Infektion 

und sonografisch gutem Nierenwachstum ohne derzeit noch nachweisbare 

Harntransportstörung wurde bislang von einer erneuten operativen Revision 

Abstand genommen. 

 

Zwei der 16 konservativ geführten Patienten zeigten eine sekundäre Dekom-

pensation. Bei einem 1990 geborenen Patienten ergab sich nach 6 Monaten 

eine Progredienz der Ureter- und Nierenbeckenerweiterung mit szintigrafischer 

Verschlechterung des Funktionsanteiles auf 35  % bei rezidivierenden Bakteri-

urien, so dass das Kind zur Operation gelangte. Es erfolgte die antirefluxive 

Neoimplantation nach POLITANO-LEADBETTER mit Modellage nach 

HENDREN und Psoas hitch. Die Kontrolle ein Jahr postoperativ erbrachten 

eine persistierende deutliche Hohlraumerweiterung mit Ureterdilatation und 

szintigrafisch schlechten Abflussverhältnissen. Die daraufhin vorgenommene 

Kontrollendoskopie zeigte jedoch intravesikal regelrechte postoperative Ver-

hältnisse mit regelmäßigen kräftigen Urinejektionen aus dem Neoostium, so 

dass die Harntransportstörung als relativ und funktionell im Bereich des Psoas 

hitch angesehen wurde.  

 

Ein weiterer Knabe wurde über 36 Monate nach initialer Diagnostik eines 

nicht obstruktiven Megaureters konservativ geführt. Bei den Kontrollen ergab 

sich ab dem 30 Lebensmonat eine Progredienz der Harntransportstörung mit 
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Zunahme der Ureterweite von initial 10 bis auf 30 mm, so dass bei szintigra-

fisch dekompensierter Abflussbehinderung die operative Therapie eingeleitet 

wurde. Intraoperativ fand sich ein über 4 cm im Durchmesser aufweisender 

Harnleiter mit erheblicher Mündungsstenose. Auf Grund der Ausprägung des 

Befundes erfolgte in diesem Falle die Anlage einer terminalen Ureterostomie. 

Der intraoperative Situs ist auf den Bildern 42 bis 44 (Seite 150ff) dargestellt. 

Die temporäre Diversion führte zu einer Regredienz der Dilatation während 

des folgenden Beobachtungsjahres, so dass im Alter von 48 Monaten die anti-

refluxive Neoimplantation mit Modellage des distalen Ureters vorgenommen 

werden konnte. Die postoperativen Kontrollen zeigen jetzt ein suffizientes 

Ergebnis mit Konsolidierung der Nierenfunktion bei 47  % und nur noch ge-

ring gestörten Abflussverhältnissen. 

 

Bei einem weiteren Knaben mit pränatal diagnostizierter Hydronephrose er-

brachte die initiale Diagnostik das Bild einer Ureterabgangsstenose rechts. 

Intraoperativ zeigte sich darüber hinaus eine prävesikale Stenose des rechten 

Ureters. Diese wurde zunächst über liegender Schienung geschlitzt. Postopera-

tiv zeigte sich eine  Restenose am Ureterabgang, die  einer perkutanen  Dilata-

tionsbehandlung zugänglich war. Im Folgenden zeigte sich eine auch im 

WHITACKER-Test relevante prävesikale Stenosierung bei zunehmender Me-

galisierung des Ureters. Die dann erfolgte Operation ermöglichte lediglich eine 

refluxive Implantation des Ureters, da die Ureterlänge für eine Tunnelbildung 

nicht ausreichte. Neun Wochen nach diesem Eingriff konnte dann die definiti-

ve Versorgung mittels Ureterozystoneostomie nach COHEN vorgenommen 

werden. Die postoperativen Kontrollen erbrachten dann eine erhebliche 

Restdilatation des rechten Nierenbeckens bei guten Abflußverhältnissen und 

eine Stabilisierung der Funktion der betroffenen Niere bei 38  %. 

 

Vergleichbar gelagert war die Befundkombination eines weiteren Knaben, al-

lerdings war hier bei der operativen Versorgung im vierten Lebensmonat die 

Möglichkeit des einzeitigen rekonstruktiven Vorgehens insoweit gegeben, als 

dass in einer Sitzung die Ureterabgangsplastik nach ANDERSON-HYNES 



- 158 - 

3.4 Der primäre Megaureter 

 

und die antirefluxive Neoimplantation nach POLITANO-LEADBETTER mit 

Psoas hitch vorgenommen werden konnte. Die postoperativen sonografischen 

Kontrollen erbrachten zunächst während des ersten Jahres einen gleichblei-

bend massiven Dilatationsbefund an Nierenbecken und Ureter. Ein Rezidiv 

der prävesikalen Obstruktion konnte jedoch szintigrafisch ausgeschlossen wer-

den. Zwei Jahre postoperativ zeigte sich dann eine deutliche Rückbildung der 

Dilatation bei seitengleich ungestörtem Abfluss und ausgeglichenen Funkti-

onsverhältnissen.  



- 159 - 

3.4 Der primäre Megaureter 

 

Bilder zum Megaureter 

 

 

Abbildung 71: Urogenitalpräprat eines Feten der 19. SSW mit einem 

linksseitigen Megaureter (eigene Präparation, E 74/1994) 
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Abbildung 72: Pränatalsonografisches Bild eines Megaureters 

 

 

Abbildung 73: Knabe mit Prune belly - Syndrom 
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Abbildung 74: Patient mit Prune belly – Syndrom im Alter von 5 Jahren 
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Abbildung 75: Hydro – MRT eines Megaurters mit erheblicher distaler 

Stenose 

 



- 163 - 

3.4 Der primäre Megaureter 

 

 

Abbildung 76: Operationssitus, gleicher Patient wie Abbildung 75 

 

 

Abbildung 77: Resektionspräparat mit erheblicher prävesikaler Stenose 

und deutlicher Verdickung der Ureterwand 
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Abbildung 78: Operationssitus vor Einnaht des Ureterostoma 

 

 

 

Abbildung 79: Histologischer Befund des distalen Ureters bei obstrukti-

ver Uretermündung ( Elastica v.Gieson 10fach) 
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3.5 Die Urethralklappen 

 

Urethralklappen sind im Rahmen der Fehlbildungen des harnableitenden Sys-

tems eine seltene Entität. Sie besitzen jedoch wegen ihrer gegebenenfalls mas-

siven Auswirkung auf den supravesikalen Harntrakt, die globale Nierenfunk-

tion und die Lungenentwicklung eine erhebliche klinische Relevanz. 

 

3.5.1 Begriffsbestimmung und Klassifikation 

YOUNG [Young 1919] schuf in seiner Arbeit über die angeborene Obstrukti-

on der posterioren Urethra die bis heute gültige Nomenklatur dieser Fehlbil-

dung unter  Berücksichtigung ihrer Position in der posterioren Urethra. 

YOUNG zitierte LANGENBECK, der bereits 1908 in einer Arbeit über die 

Lithotomie die subvesikale Obstruktion durch Schleimhautfalten in der U-

rethra erwähnte.  

Nach YOUNG [Young 1919] werden die Urethralklappen in drei Typen einge-

teilt. Typ 1 umfasst die Klappenformation, die vom Colliculus seminalis nach 

distal zur Urethralwand ziehen. Typ 2 bezeichnet jene, die zur proximalen U-

rethralwand reichen. Typ 3 bezeichnet die diaphragmaartige Obstruktion, die 

meist distal des Verumontanum liegt. Abbildung 80 zeigt die drei Formen. So-

wohl Existenz, als auch urodynamische Wirksamkeit der Typ 2 - Klappen wird 

von einigen Autoren bezweifelt (JEFFS 1997). Über 90  % der Urethralklappen 

sind dem Typ YOUNG 1 zuzuordnen. 

Abbildung 86 zeigt ein endoskopisches Bild von YOUNG 1 – Klappen. 

 

3.5.2 Pathoembryologie und Pathophysiologie 

Eine genetische Ursache für die Entstehung von Urethralklappen wurde bis-

lang nicht gefunden.  
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Abbildung 80: Typen der Urethralklappen nach YOUNG  (nachge-

zeichnet wie in: Young HH, Frontz WA, Baldwin JC. J Urol 3 (1919) 289 

 

Zur pathoembryologischen Entstehungsgeschichte der Urethralklappen existie-

ren mehrere Theorien, die allesamt als unbewiesen angesehen werden müssen. 

Zum Verständnis muss auf die normale Entwicklung der Urethra hingewiesen 

werden, wie sie in Kapitel 1.2. bereits dargestellt wurde. STEPHENS [Stephens 

& Fortune 1993] ging von einer anomalen Position des distalen Endes des 

common nephric duct aus. Die gestörte Lageveränderung nach posterior be-

wirke eine Verstärkung der urethrovaginalen Falten. Die resultierende quere, in 

der Mitte offene Membran ersetze die eigentlichen subkollikulären Falten. Die-

se Theorie kann die Entstehung von Klappen Typ1 und 2 nach YOUNG er-

klären. Für die Entstehung von Typ 3 Klappen wird eine Persistenz der anteri-
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oren Kloakenmembran angenommen. Dies stimmt mit der meist distaleren 

Lokalisation am Übergang der bulbären in die membranöse Harnröhre über-

ein. 

 

Auf Grund der klinischen Ausprägung können die Urethralklappen nach der 

Folgepathologie in zwei Schweregrade unterteilt werden. So findet sich eine 

Patientengruppe mit der maximalen Ausprägung der Klappenkrankheit, die 

neben dem eigentlichen Befund der subvesikalen Obstruktion eine massive 

Dilatation der proximalen Urethra, eine erhebliche Störung der Blasenanatomie 

mit Detrusorhypertrophie, Ausbildung von Pseudodivertikeln und Störung der 

ureterovesikalen Verbindung, prävesikale Ureterobstruktion, einen vesiko-

ureteralen Reflux, die Ausbildung von Megaureter und Hydronephrose bis hin 

zur Nierendysplasie umfasst. Diese Patientengruppe wird überwiegend bereits 

pränatal erkannt bzw. manifestiert sich während des ersten Lebensjahres mit 

schweren Harnwegsinfektionen oder beginnender Niereninsuffizienz. Die  

Inzidenz  dieser Fehlbildung wird  von  JEFFS (1997) mit  1 : 20 000 bis  1 : 30 

000 Knaben angegeben. Dem gegenüber steht die Patientengruppe der Kna-

ben, die im späteren Leben mit rezidivierenden Harnwegsinfektionen oder 

einer Enuresis auffallen. Diese Kinder zeigen seltener das Vollbild der oben 

beschriebenen Klappenkrankheit. Zumeist handelt es sich hier um isolierte 

Störungen. Der supravesikale Harntrakt ist in wesentlich geringerem Umfang 

und signifikant weniger häufig bilateral betroffen.  Bezieht man diese Formen 

in die Statistik mit ein, so findet sich eine Inzidenz von 1 : 5000 bis 1 : 8000 

Knaben. 

 

Die subvesikale Obstruktion durch Urethralklappen findet bereits sehr früh in 

der embryonalen Entwicklung, zwischen der 11. und 12. Woche, ihren Beginn. 

Das Ausmaß der Obstruktion im Verhältnis zur fetalen Urinproduktion be-

stimmt die Druckschädigung des sich entwickelnden Harntraktes. Dieser schä-

digende Einfluss auf die weitere Entwicklung von Nieren und harnableitendem 

System findet einen Niederschlag in der persistierenden Folgepathologie, auch 

nach Behebung der eigentlichen Obstruktion. REIFFERSCHEIDT 

[Reifferscheid 1990] erläutert in seiner Darstellung der Pathophysiologie der 
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subvesikalen Obstruktion durch Urethralklappen den von Blase zur Nieren-

entwicklung hin aufsteigenden Mechanismus sich aufpfropfender Entwick-

lungsstörungen. So kommt es zu einer Fehlentwicklung der Detrusormuskula-

tur mit Veränderung der Muskelzellen und der Kollagenverteilung in der Bla-

senmatrix. Bei Störung der trigonalen Verankerung der Ureteren kommt es zur 

Insuffizienz des Antirefluxmechanismus und zur folgenden Druckbelastung 

der Ureteren und der Nieren. Ebenso kann die Detrusorhypertrophie eine Ste-

nosierung der Uretermündung mit folgendem sekundären obstruktiven Megau-

reter bewirken. Die Entwicklung der Ureteren wird gestört, deren Wand sich 

erst zur 18. Embryonalwoche in der typischen Weise darstellen lässt. Die Ver-

änderungen zeigen sich makroskopisch in Dilatation und Elongation des Harn-

leiters. Die Peristaltik ist nicht regulär. Folge ist eine weitere Verstärkung der 

Harntransportstörung. Die Nieren reagieren je nach Ausmaß und Zeitpunkt 

der sie treffenden Druckerhöhung mit hydronephrotischer Umwandlung oder 

Dysplasie, häufig einer Kombination beider Vorgänge.  

 

Diese komplexe und den gesamten Harntrakt betreffende Fehlbildung kann 

bereits pränatal zu einer Verringerung der Urinproduktion führen, die dann 

über die Entwicklung eines Oligohydramnions mit einer Lungenhypoplasie 

einher gehen kann. Somit hängen die subvesikale Obstruktion, die gestörte 

Nierenentwicklung und damit beeinträchtigte Funktion eng mit der Präsentati-

on des gesamten Krankheitsbildes zusammen und beeinflussen die Prognose 

des betroffenen Kindes nachhaltig. 

  

Urethralklappen selbst sind in der pränatalen sonografischen Diagnostik nicht 

darstellbar, jedoch ihre Auswirkung auf die Blase und den supravesikalen 

Harntrakt. Die fetale Harnblase ist ab der 10. Schwangerschaftswoche ab-

grenzbar und in ihrer Funktion zu beurteilen [Cohen & Haller 1987, McHugo 

& Whittle 2001]. Ihre Kapazität wird in der 32. Schwangerschaftswoche mit 10 

ml, in der 40. Schwangerschaftswoche mit 40 ml angegeben [Kurjak et al. 

1981]. Die Bedeutung der Größe der fetalen Blase zur Abschätzung der U-

rinproduktion hingegen ist strittig [Fagerquist et al. 2001, Stigter 2002]. Die 

Entleerung gegen einen erhöhten Auslasswiderstand hat bereits in der fetalen 
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Entwicklung neben einer deutlichen Volumenzunahme eine Hypertrophie der 

Detrusormuskulatur wie auch eine Muskelhyperplasie mit verstärkter choliner-

ger Innervation zur Folge [Churchill et al. 1983]. Die Bilder 47 und 48 (Seite 

171 f) zeigen makroskopische Befunde einer erheblichen Blasendilatation eines 

Feten (30. Schwangerschaftswoche) mit subvesikaler Obstruktion durch U-

rethralklappen. Der erhöhte intravesikale Druck, der nach MILDENBERGER 

und FENDEL [Mildenberger & Fendel 1971] bis zu 70 cm Wassersäule betra-

gen kann, kann sich dann in den supravesikalen Harntrakt fortleiten, wenn eine 

Inkompetenz der ureterovesikalen Verbindung besteht. Ein resultierender 

vesiko-ureteraler Reflux besteht bei 30 – 70  % der Knaben mit Urethralklap-

pen, um so häufiger, je jünger das Kind bei Diagnosestellung ist [Greenfield et 

al. 1983, Scott 1985]. Die Folge der Druckerhöhung im Harnleiter ist eine Me-

galisierung mit Zunahme von Lumenweite und Länge. Ebenso kann es infolge 

der weitergeleiteten Druckerhöhung zu einer Dilatation des Nierenbeckens 

kommen. Die Harntransportstörung ist ab der 12., häufiger zwischen der 16. 

und 34. Schwangerschaftswoche erkennbar [Burbige & Hensle 1987, Risdon et 

al. 1975]. Nach KOFF [Koff 1981] überträgt sich der erhöhte intrapyelische 

Druck auf Sammelrohre und Nierenparenchym und beeinträchtigt damit die 

Durchblutung. Dies führt in Abhängigkeit von Grad und Dauer der Obstruk-

tion zur Parenchymschädigung. Die Druckeinwirkung auf die sich entwickeln-

de Niere ist in ihrer schädigenden Potenz weiterhin vom Zeitpunkt der Ein-

wirkung abhängig. Nach BECK [Beck 1971] führt die frühe Obstruktion vor 

der 20. Schwangerschaftswoche, also vor Abschluss der ampullären Teilung 

der Ureterknospe, zu einer Nierendysplasie vom Typ II nach 

OSATHANONDH und POTTER, wohingegen eine spätere Einwirkung zum 

Bild einer „Zystenniere“ vom Typ POTTER IV führt (siehe hierzu tierexperi-

mentelle Ergebnisse in Kapitel 3.1. und 4.2. Seite 36ff und 190ff). Die Häufig-

keit der Nierendysplasie bei Knaben mit Urethralklappen wird je nach Fassung 

des Dysplasiebegriffs unterschiedlich angegeben. Alle Autoren verzeichnen 

jedoch eine extrem häufige Kombination von Dysplasie und unilateralem 

hochgradigen Reflux [Hoover & Duckett 1982].  

Oligohydramnie und fetaler Aszites sind weitere pränatale Symptome von  

Urethralklappen. Das Oligohydramnion stellt in seiner hohen Koinzidenz mit 
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einer Lungenhypoplasie den eigentlichen lebenslimitierenden Faktor der Kin-

der dar. Nach KILBRIDE [Kilbride et al. 1988] sind alle Neugeborenen mit 

schwerer Oligohydramnie an der Lungenhypoplasie verstorben. Den Zusam-

menhang zwischen Urethralklappen, Niereninsuffizienz, Oligohydramnie und 

Lungenhypoplasie sieht auch KEMPER [Kemper et al. 2001] in seiner Über-

sicht zu 10 Kindern mit Oligohydramnie und Harntraktfehlbildungen.  

 

3.5.3 Pränatale Befunde 

Zwischen 1984 und 1996 wurden an der Klinik und Poliklinik für Kinderchi-

rurgie der Charité 43 Knaben wegen Urethralklappen behandelt. 24 Knaben 

waren in der Abteilung für Pränatale Diagnostik und Therapie der Universitäts-

frauenklinik im pränatalen Ultraschall auffällig geworden. 19 Kinder wurden 

nach einer Symptomatik zur weiteren Diagnostik und Therapie zugewiesen. Sie 

sind überwiegend der minder schweren Form der Urethralklappenkrankheit 

zuzurechnen und werden als Referenzgruppe betrachtet. 

 

Die 24 Knaben fielen im mittleren Schwangerschaftsalter von 29,6 Wochen 

(min. 22; max. 38) auf. Sie wurden nach 36,9 Schwangerschaftswochen 

(min.29; max. 41) geboren. Eine Aufstellung der pränatalen sonografischen 

Diagnosen zeigt Abbildung 81. 

 

Als maximale Ausprägung der pränatalen Veränderungen und pathognomoni-

sches Bild können Megaureteren und Hydronephrosen beiderseits, kombiniert 

mit einer Megazystis und Oligohydramnie bezeichnet werden. Diese schwere 

Befundkombination zeigten lediglich 14  % der betroffenen Feten. Lediglich in 

diesen Fällen wurde das Vorliegen von Urethralklappen als zu Grunde liegende 

Störung als pränatale Diagnose formuliert. Es traten jedoch alle Formen der 

sonografischen Veränderungen an den ableitenden Harnwegen in verschiede-

nen Kombinationen auf. In Abbildung 82 sind die pränatalen Befundkombina-

tionen ausgewiesen. Es zeigt sich ein Überwiegen des bilateralen Nierenbefalls. 

Das typische Symptom einer Megazystis wurde hingegen eher selten beschrie-

ben. 
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Abbildung 81: pränatale Diagnosen 
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Abbildung 82: Pränatale Befundkombinationen 
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Bilder 49 und 50 auf Seite 172 zeigen entsprechende pränatale Sonogramme 

aus der 24. Schwangerschaftswoche. 

 

Als pränataltherapeutische Maßnahmen erfolgte bei drei der vier mit Oligo- 

bzw. Anhydramnion aufgefallenen Kinder eine Fruchtwasserauffüllung.  In 

einem Fall einer extremen Megazystis erfolgte die serielle Punktion der Harn-

blase zur Entlastung, nachdem der Versuch der Anlage eines vesiko-amnialen 

Shunts ohne Erfolg geblieben war. Ein Kind erhielt einen peritoneo-amnialen 

Shunt zur Aszitesableitung. Bei einem weiteren Kind erfolgte bei massiver bila-

teraler Hydronephrose eine zweifache Punktion der Nierenbecken zur Entlas-

tung. Auf Grund der individuellen Befundkombinationen ist ein Vergleich zu 

einer Gruppe unbehandelter Feten nicht möglich. 

 

Die Geburt erfolgte nach durchschnittlich 36,9 Schwangerschaftswochen. 

Postnatal erfolgte unmittelbar nach der Geburt bei 13 der 24 Kinder die Einla-

ge eines Blasenkatheters. Bei den anderen konnte eine ausreichende spontane 

Miktion beobachtet werden. 

 

19 Kinder wurden spontan entbunden, in 5 Fällen erfolgte die induzierte Ge-

burt, in zwei Fällen wegen pathologischen Kardiotokogrammes und in drei 

Fällen wurde die Geburt wegen der erheblichen Kompression der intraabdo-

minellen und thorakalen Organe durch das harnableitende System nach vollen-

deten 36 Schwangerschaftswochen eingeleitet. 

 

Von den 24 Kindern wurden 16 mit einem initialen Apgar von 9 bzw. 10 gebo-

ren. Acht Kinder benötigten eine länger dauernde Sauerstoffgabe, Atemunter-

stützung oder Intubation. Damit wiesen 33  % der Patienten dieser Diagnose-

gruppe postnatale Atemstörungen auf. Dies weist auf die Entwicklungsstörung 

der Lunge im Rahmen des Fehlbildungskomplexes hin. 
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3.5.4 Postnatale Diagnostik und Therapie 

Die postnatale Diagnostik erfolgte nach dem klinischen Befinden der Kinder 

initial mit dem Ultraschall und so bald als möglich mittels Miktionszystu-

rethrogramm, das die Diagnosebestätigung erbrachte. Im weiteren Verlauf er-

folgten dann Nierenfunktionsszintigrafie und/oder Ausscheidungsurografie 

zur Darstellung der Nierenfunktion und der Abflußverhältnisse. Im Ergebnis 

der initialen Diagnostik fanden sich folgende Befundkombinationen: 

 

Nur zwei der 24 Kinder wiesen einen unilateralen Nierenbefall auf. Vier Kin-

der litten bereits unmittelbar postnatal an einer beginnenden Niereninsuffizienz 

mit initial hohen Serum-Kreatininwerten, die sich nicht nach Primärbehand-

lung normalisierten. Clearancebestimmungen erfolgten nicht bei allen  Kindern 

im ersten Lebensjahr und werden gesondert ausgewertet. Die überwiegende 

Bilateralität schwerer Nierenaffektionen beweist die Dramatik der bereits prä-

natal erkennbaren Harntransportstörungen bei subvesikaler Ob-struktion 

durch Urethralklappen. Tabelle 28 fasst die Befunde zusammen. 

 Zehn der 24 Patienten (42  %) zeigten bereits unmittelbar postnatal die Funk-

tionslosigkeit einer Nierenanlage. Diese stummen Nieren waren nur zu einem 

Fünftel mit sonografisch unauffälligen Nieren und ableitenden Wegen der 

funktionellen Einzelniere kombiniert. Somit zeigt nicht nur die häufige Bilate-

ralität der Harntransportstörungen, sondern auch die Kombination einer funk-

tionellen Einnierigkeit mit pathologischen Befunden der Gegenseite die 

Schwere der Fehlbildung. 

 

Von den zehn stummen Nierenanlagen waren sechs mit einem vesiko-

ureteralen Reflux Grad V nach HEIKKEL und PARKKULAINEN betroffen, 

eine mit einem solchen vom Grad III. Lediglich zwei stumme refluxive Nieren 

zeigten unauffällige kontralaterale Nieren, so dass hier der protektive Effekt 

des sogenannten „pop off - Mechanismus“ postuliert werden kann. Dieser 

scheint jedoch in der Mehrzahl unserer Fälle nicht zu greifen. Die Bilder 51 bis 

53 (Seite 173 ff) illustrieren entsprechende Befunde. 
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Tabelle 28: postnatale Diagnosekombinationen 

Nr. rechte Niere linke Niere 

1 VUR IV Hydronephrose Megaureter 

2 Hypoplasie Hypoplasie + VUR III 

3 Hydronephrose, Megaureter, VUR 

V 

Hydronephrose, Megaureter, VUR 

IV 

4 Doppelanlage, Megaureter stumme Zystenniere 

5 Hydronephrose, Megaureter Hydronephrose, Megaureter 

6  VUR V, stumm 

7 Hydronephrose, Megaureter VUR V 

8 stumm Hydronephrose 

9 VUR V, stumm Hydronephrose, Megaureter 

10 VUR V Mündungsdivertikel, Megaureter 

11 Hydronephrose, Megaureter Hydronephrose, Megaureter 

12 Hydronephrose, Megaureter, VUR 

V, Hypoplasie 

Hydronephrose, Megaureter, VUR 

IV, Hypoplasie 

13 stumm, Megaureter  

14 VUR V, stumm VUR V 

15 Hydronephrose, Megaureter VUR V, stumm 

16 Drehstörung Dystopie 

17 multizystische Dysplasie, VUR III VUR III 

18 VUR IV Megaureter 

19 Hydronephrose, Megaureter Hydronephrose, Megaureter 

20 POTTER IV, stumm VUR V 

21 VUR V, stumm  

22 Hydronephrose, Megaureter Hydronephrose, Megaureter 

23 VUR IV Hypoplasie 

24 VUR IV VUR V 

 

 

12 der 24 Patienten wurden initial mittels Nierenfunktionsszintigrafie 

und/oder Isotopenclearances untersucht. Da nicht bei allen Patienten eine 

vollständige Nierenfunktionsdiagnostik vorgenommen wurde und z. T. nur die 
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erhöhten initialen Laborwerte für Kreatinin und Harnstoff dokumentiert sind, 

kann die Auswertung nur verbal vorgenommen werden. 

Eine beginnende Niereninsuffizienz bzw. erniedrigte Clearances für Chrom -

EDTA und Jod-Hippuran fanden sich bei sechs der hinreichend dokumentier-

ten 12 Patienten. Drei Patienten wurden in den Clearances als „noch normal“, 

d. h. an der unteren Normgrenze liegend, eingeschätzt. Bei drei Kindern fan-

den sich szintigrafisch keine Einschränkungen der tubulosekretorischen Funk-

tion bzw. Normwerte der Clearances.  

 

Das therapeutische Management stellt sich bei allen Kindern relativ uniform 

dar: Die erste endoskopische Untersuchung zur Sicherung der subvesikalen 

Obstruktion durch Urethralklappen erfolgte mit der Ausnahme zweier außer-

halb geborener Patienten während der ersten zwei bis vier Lebenswochen. Zu 

diesem Zeitpunkt wurde die erste endoskopische Therapie mittels Klappende-

struktion bei 18 Patienten vorgenommen. Die primäre endoskopische Therapie 

erfolgte in  8 Fällen mittels Neodym–YAG–LASER (Abbildung 94), bei 10 

Kindern erfolgte die Klappendestruktion primär mittels kalten Messers oder in 

der Technik nach MONFORT-COHEN. In drei Fällen war die Primärtherapie 

aus technischen Gründen (zu starke Verschwellung bzw. unpassendes Instru-

mentarium) nicht möglich und die Eingriffe wurden mit einer Einlage eines 

Verweilkatheters beendet. In einem Falle stellten sich bei der ersten Endosko-

pie im subkollikulären Bereich nur noch minimale Restsegel dar, so dass von 

einer Klappendestruktion durch vorangegangene Katheterisierungen ausgegan-

gen werden musste. Alle Kinder wurden nach 7 bis 14 (im Mittel 10) Tagen 

einer Kontrollendoskopie unterzogen. In 9 Fällen war eine Nachresektion, 

teilweise als geplanter Zweiteingriff, insbesondere bei Lasertechnik, erforder-

lich. Zwei der primär lediglich mit einem Katheter behandelten Kinder wurden 

erstmals reseziert und bei einem weiteren Kind auf Grund der Ausdehnung des 

Befundes der Verweilkatheter in eine suprapubische Drainage  umgewandelt. 

Weitere ein bis drei Nachresektionen schlossen sich bei drei Kindern an, bis 

ein suffizientes Ergebnis endoskopisch dokumentiert werden konnte. 
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Ein Knabe musste wegen bilateraler Hydronephrosen mit Megaureteren bei 

Obstruktion der ureterovesikalen Verbindungen und zunehmender Nierenin-

suffizienz primär einer supravesikalen harnableitenden Operation unterzogen 

werden. Es erfolgte die Anlage einer bilateralen Y-Ureterostomie im Sinne von 

SOBER-Plastiken in der ersten bzw. zweiten Lebenswoche. Daraufhin konnte 

ein, wenn auch nur allmählicher, Abfall der Retentionsparameter erreicht wer-

den. Auf Grund der Gesamtsituation des Kindes wurde auf weitere operative 

Maßnahmen verzichtet. Dieses Kind befindet sich jetzt im Alter von 6 Jahren 

im Stadium der terminalen Niereninsuffizienz. Eine Blasenrehabilitation hat 

auch in Erwartung der demnächst erforderlichen Nierentransplantation nicht 

stattgefunden.  

 

Ein Unterschied zwischen den einzelnen Resektionsmethoden lässt sich auf 

Grund der Kleinheit der Zahlen nicht darstellen. Nach 1993 wurden alle  

transurethralen Resektionen mit dem Neodym – YAG - LASER 

vorgenommen. Dies erfolgt bevorzugt in Touch - Technik mit einer Leistung 

von 10 bis 20 Watt. Hierbei wird gezielt nicht im Ersteingriff die komplette 

Klappe destruiert, um die Wärmewirkung nicht zu stark ansteigen zu lassen. 

Die Resektionen erfolgen geplant in mehreren Eingriffen mit Abständen von 7 

bis 14 Tagen. Der Vorzug des Lasereinsatzes besteht neben der guten 

Übersichtlichkeit und gezielten Applikation in der Anwendbarkeit auch durch 

Neugeborenenendoskope (5,6 Chr.), was einen frühesten Therapiebeginn 

ermöglicht.  19 Kinder der vorliegenden Studie wurden im gleichen Zeitraum wegen   

Urethralklappen behandelt, jedoch nicht pränatal diagnostiziert. Sie fielen erst 

im späteren Verlauf durch eine Symptomatik auf. In diese Gruppe fallen 

zunächst auch drei Kinder, die im frühen Säuglingsalter durch einen palpablen 

Bauchtumor, eine zunehmende Nierenfunktionseinschränkung oder einen 

Harnwegsinfekt symptomatisch wurden. Sie sind der Ausdehnung des 

Klappenbefundes und des Befalls der oberen Harnwege wegen eher in die 

Patientengruppe mit erheblichen Befunden einzuordnen und würden unter 

entsprechenden Bedingungen pränatal aufgefallen sein. Keines dieser drei 

Kinder wurde jedoch in unserem Zentrum pränatal untersucht. Die zweite 

Untergruppe betrifft all jene Knaben, die im späteren Lebensalter wegen einer 

Enuresis diagnostiziert wurden. Hier sind in der Regel die Klappenbefunde 
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den. Hier sind in der Regel die Klappenbefunde nicht so ausgeprägt und die 

Folgen auf den oberen Harntrakt weniger gravierend. Abbildung 83 fasst die 

initiale Symptomatik zusammen. 

rez. PN
40%

chr. NI
10%

UB-Tumor
5%

Enuresis
40%

Zytenniere
5%

 

Abbildung 83: klinische Symptomatik bei Erstmanifestation pränatal 

nicht erfasster Kinder  (rez. PN = rezidivierende Pyelonephritis, Chr. NI 

= chronische Niereninsuffizienz, UB = Unterbauch)  

 

Tabelle 29: postnatale Symptomatik und Manifestationsalter 

Symptom Alter bei Diagnostik 

rez. HWI 33,3 Monate 

Enuresis 74,2 Monate 

beg. Niereninsuffizienz 1 Monat 

Unterbauchtumor postnatal 

Zystenniere postnatal 
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Die beiden Kinder, die unmittelbar postnatal mit einer deutlich eingeschränk-

ten Nierenfunktion auffielen und der Knabe, bei dem ein Unterbauchtumor 

zur Diagnose geführt hatte, sind eher den gravierenden Veränderungen zuzu-

rechnen. Die weiterführende Diagnostik erbrachte bei den betrachteten 19 

Kindern mit postnataler Manifestation folgende Befunde: 

Lediglich zwei Kinder (beide mit Erstmanifestation im Säuglingsalter) zeigten 

eine stumme Nierenanlage. Von den Kinder, die jenseits des ersten Lebensjah-

res auffällig wurden, zeigten nur vier Kinder (22  %) eine bilaterale Beteiligung 

des supravesikalen Systems. Sechs Knaben (30  %) wiesen keine Beteiligung 

des supravesikalen Harntraktes auf.  

Im Anschluss an die Diagnostik erfolgte die endoskopische Therapie der   U-

rethralklappen. Auch in dieser Patientengruppe wurde dem Zeitpunkt der Dia-

gnostik und den jeweiligen technischen Möglichkeiten folgend, die Möglichkeit 

der kalten Schlitzung, der Klappensprengung nach MONFORT-COHEN oder 

der LASER-Resektion angewandt. Der erste therapeutische Eingriff erfolgte 

unmittelbar nach Diagnosestellung. In fünf Fällen erfolgte in einer zweiten 

Sitzung eine Nachresektion, zwei Kinder wurden ein drittes, eines ein viertes 

Mal reseziert, bis die abschließende endoskopische Kontrolle ein suffizientes 

Therapieergebnis konstatieren konnte. Innerhalb des ersten Jahres nach Diag-

nosenstellung wurden bei zwei Kindern antirefluxive Neoimplantationen vor-

genommen. Bei einem Kind wurde wegen eines Empyems des Ureters bei an-

hängender Nierenknospe eine Ureterektomie im gleichen Eingriff vorgenom-

men. In einem Fall erfolgte bei Urosepsis eine Ektomie der funktionslosen 

refluxiven Niere und bei einem weiteren Patienten musste eine Sectio alta we-

gen Blasensteins bei Bilharziose vorgenommen werden. Nur drei der postnatal 

auffällig gewordenen Kinder zeigte im Verlaufe des ersten Lebensjahres bereits 

eine Einschränkung der Clearances auf unter 50  % der altersentsprechenden 

Norm.   

Im Vergleich der beiden Patientengruppen zeigt sich bezüglich des Vorhan-

denseins primär funktionsloser Anlagen ein statistisch signifikanter Unter-

schied zuungunsten der pränatal diagnostizierten Kinder. So kann formuliert 

werden, dass die pränatale Erkennbarkeit sowie die früh postnatale Manifesta-
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tion der Urethralklappen durch eine supravesikale Folgepathologie, einschließ-

lich des Vorhandenseins primär stummer Nierenanlagen und des Ausmaßes 

des vesiko-ureteralen Refluxes, einen negativen Indikator für die weitere Mor-

bidität der Kinder darstellen. 

 

3.5.5 Langzeitergebnisse 

In der über ein Jahr hinausgehenden Dispensairebetreuung konnten 38  Kinder 

verfolgt werden. Keines der Kinder ist verstorben. 20 Kinder aus der pränata-

len Gruppe und 18 Kinder aus der postnatal diagnostizierte Gruppe wurden 

48,8 Monate im Durchschnitt (min. 12, max. 240 Monate) nachbetreut. Fünf 

Kinder der Gruppe der pränatal diagnostizierten Patienten (durchschnittliche 

Nachbeobachtungszeit 42,5 Monate, min. 12, max. 120 Monate) sind derzeit 

niereninsuffizient. Eines dieser Kinder ist bereits nierentransplantiert, ein zwei-

tes weist eine terminale Niereninsuffizienz auf. Die anderen drei Kinder befin-

den sich im Stadium der chronischen, noch kompensierten Niereninsuffizienz. 

Weitere sechs Kinder wiesen in den Clearanceuntersuchungen erniedrigte Wer-

te auf, ohne dass derzeit die weitere Prognose abgeschätzt werden kann. Von 

den postnatal diagnostizierten Kindern weist keines eine terminale Nierenin-

suffizienz auf, drei Kinder befinden sich im Stadium der kompensierten Reten-

tion. Dies waren die drei Kinder, die unmittelbar nach der Geburt auffällig 

wurden. Drei weitere Kinder zeigen niedrige Clearancewerte, von denen eines 

ebenfalls im ersten Lebensmonat erhöhte Kreatininwerte gezeigt hatte.  

 

Für die beiden Stichproben lässt sich auch unter Einbeziehung der drei unmit-

telbar postnatal aufgefallenen Kinder ein statistisch signifikanter Unterschied in 

der Häufigkeit der Ausbildung einer Niereninsuffizienz berechnen. 

 

Abbildung 84 stellt die Nierenfunktion aller der Kinder dar, die während des 

ersten Lebensjahres wegen der Urethralklappen behandelt wurden. Die Ab-

hängigkeit der Nierenfunktion von der Ausprägung der Befunde des suprave-

sikalen Harntraktes zeigt Abbildung 85. 
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Abbildung 84: Nierenfunktion in Abhängigkeit vom Diagnosealter, 

(Stichprobe 1 = pränatal diagnostizierte Patienten, 2 = spätere Diagno-

senstellung) 

 

ge
sa

m
t

no
rm

al

ei
ng

es
ch

r.

cN
I

tN
I0%

20%

40%

60%

80%

100%

A
nt

ei
l

ge
sa

m
t

no
rm

al

ei
ng

es
ch

r.

cN
I

tN
I

Nierenfunktion

keine
bilateral
unilateral

 

Abbildung 85: Nierenfunktion in Abhängigkeit vom supravesikalen Be-

fund  
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Bei Diagnosestellung stumme Nierenanlagen zeigten von den pränatal diagnos-

tizierten Patienten 10 Kinder und von den postnatal diagnostizierten  drei Kin-

der. Dieser Unterschied ist statistisch signifikant. Die drei Patienten der 

postnatalen Gruppe fielen allerdings ebenfalls während der ersten Lebensmo-

nate mit einer entsprechenden Symptomatik auf. Somit fanden wir unter den 

43 wegen Urethralklappen behandelten Kindern 13 Patienten mit stummen 

Nieren bei Diagnosestellung, die alle während des ersten Lebensjahres zur Dia-

gnostik und Therapie kamen. Das Vorliegen einer stummen Nierenanlage 

spricht somit für eine schwere Klappenkrankheit. Von den beobachteten 13 

stummen Nieren waren acht von einem vesiko-ureteralen Reflux IV. - V. Gra-

des betroffen.  Zwei Knaben zeigten eine stumme Niere mit Hydroureter und 

bei weiteren drei Kindern wurde eine multizystische Dysplasie der betroffenen 

Anlage präoperativ diagnostiziert. Alle drei postnatal diagnostizierten Kinder 

mit stummen refluxiven Nierenanlagen wurden nephrektomiert. Bei allen drei 

Kindern erfolgte der Eingriff akut wegen einer Sepsis bei Pyohydronephrose 

der vorher als stumm und refluxiv erkannten Nierenanlage. Neun der zehn 

pränatal diagnostizierten Kinder mit stummen Nierenanlagen wurden ebenfalls 

nephrektomiert. Von diesen Eingriffen erfolgten sieben geplant, in zwei Fällen 

musste ebenfalls wegen einer Pyohydronephrose  akut nephrektomiert werden. 

Die Morbidität der Kinder nach Urethralklappenresektion wird jedoch nicht 

nur von der Nierenfunktion bestimmt. Sie weisen ebenfalls Miktionsstörungen 

auf. Blasenfunktionsstörungen wurden zum Beginn des Untersuchungszeit-

raumes noch nicht mittels urodynamischer Untersuchungen verifiziert. So kann 

nur ein Teil der Patienten in dieser Hinsicht ausgewertet werden. Die in unse-

rem Krankengut vorgenommenen fünf urodynamischen Untersuchungen bei 

Patienten, die älter als vier Jahre waren und bei denen die Resektionen mindes-

tens vier Jahre zurücklagen, stellte sich ein gemischtes Bild der Blasenfunkti-

onsstörungen dar. Instabilitäten wurden in einem Fall nachgewiesen. Drei Kin-

der zeigten eine low compliance bladder. In zwei Fällen zeigte sich darüber 

hinaus ein deprimierter Flow, trotz endoskopisch bzw. radiologisch nachgewie-

sen freier Urethra.  Eines der fünf Kinder zeigte einen völlig unauffälligen uro-

dynamischen Befund. Auf Grund der geringen Zahl der Untersuchungen kann 
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jedoch kein Schluss auf die Art der Blasenfunktionsstörung  nach Klappenre-

sektion in unserem Patientengut gezogen werden. Lediglich das gehäufte Vor-

handensein derselben kann gesichert werden. 
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Bilder zu Urethralklappen 

 

Abbildung 86: Endoskopisches Bild typischer YOUNG 1 - Klappen 

 

 

Abbildung 87: Fetalsektion bei Megazystis und Urethralklappen 
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Abbildung 88: Fetus nach 22 Schwangerschaftswochen mit Megazystis, 

Hydroureteren und Hydronephrosen beidseits bei Urethralklappen 
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Abbildung 89: Schlüssellochphänomen im pränatalen Ultraschall bei 

Urethralklappen und erheblicher Dilatation der proximalen Urethra 

 

 

Abbildung 90: Pränatalsonografie einer Megazystis 
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Abbildung 91: Miktionszysturethrogramm eines Neugeborenen mit Ure-

thralklappen und VUR 5. Grades beidseits 
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Abbildung 92: Miktionszysturethrogramm: schwere Klappenblase mit 

vesiko – ureteralem Reflux und großem Divertikel 
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Abbildung 93: Klappenblase mit beidseitigem vesiko–ureteralen Reflux, 

Pseudodivertikeln und sehr weiter proximaler Urethra 
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Abbildung 94: Laserdestruktion der rechtsseitigen subkollikulären Klap-

penbasis. 
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3.6 Validierung der pränatalen Befunde 

 

Im folgenden Abschnitt werden nun die pränatalen Befunde aller Diagnose-

gruppen zusammengefasst. Es soll dargestellt werden, wie hoch Sensitivität 

und Spezifität der pränatal erhobenen sonografischen Befunde anzunehmen 

sind bzw. zu welchem Anteil pränatal die Harnwegsfehlbildung erkannt und 

korrekt eingeordnet werden konnte. 618 Patienten erfüllten die im Studiende-

sign geforderten Einschlusskriterien. Sie wiesen insgesamt 1074 betroffene 

Niereneinheiten auf. Bei ihnen können pränataler Befund und postnatale Be-

handlungsdiagnose gegenüber gestellt werden. Abbildung 95 zeigt die Auftei-

lung der Gesamtmenge der pränatal erhobenen Befunde. 

 

HN
UK
MCDK
DA
MU
UAS

 

Abbildung 95: pränatal erhobene Befunde der gesamten Untersu-

chungsgruppe (HN = Hydroneprhose, UK = Urethralklappen, MCDH 

= multizystische Nierendysplasie, DA = Doppelanlage, MU = Megaure-

ter, UAS = Ureterabgangsstenose) 

 

Abbildung 96 zeigt die Aufspaltung der Befunde außer der Einordnung als 

isolierte Hydronephrose. 
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Abbildung 96: andere pränatale Diagnosen außer Hydronephrose (Ab-

kürzungen wie Abbildung  95) 
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Abbildung 97: postnatale Behandlungsdiagnosen (Abkürzungen wie 

Abbildung  95) 
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In Abbildung 97 sind alle Kinder enthalten, die nach pränataler Diagnostik 

wegen einer Harntraktfehlbildung behandelt wurden und in der postnatalen 

Diagnosezuordnung erfasst.  

 

448 Patienten wurden pränatal wegen einer isolierten Nierenbeckenerweiterung 

geführt. Die 896 Niereneinheiten wurden nach dem Dilatationsgrad eingeteilt. 

Von diesen wurde in 78 Fällen die Diagnose einer Ureterabgangsstenose ge-

stellt. Alle 78 so deklarierten Niereneinheiten wurden postnatal wegen einer 

relevanten Obstruktion operiert. Acht weitere Operationen wegen subpelviner 

Stenosen wurden unter den 206 als mittelgradig dilatiert eingeschätzten Nie-

reneinheiten ausgeführt und eine aus der Gruppe der 610 pränatal als gering 

erweitert eingeschätzten Befunde. 24 Nieren wurden mit der Diagnose einer 

relativen Ureterabgangsstenose zunächst konservativ geführt. Drei dieser wur-

den zu einem späteren Zeitpunkt wegen Progredienz der Harntransportstörung 

der Operation unterzogen. 297 renale Einheiten stellten sich postnatal als un-

auffällig dar. Sie waren der Gruppe 1 des Dilatationsbefundes zuzurechnen. In 

56 Fällen stellten sich postnatal andere Harnwegsfehlbildungen dar.  

 

Somit können folgende Aussagen getroffen werden: 

 

1. Die unilaterale Hydronephrose stellt mit 448 von 618 eingeschlosse-

nen Feten die häufigste pränatal diagnostizierte Harnwegsanomalie 

dar.  

2. Die Diagnose einer therapeutisch relevanten Ureterabgangsstenose 

lässt sich aus dem pränatalen Dilatationsbefund einer isolierten Nie-

renbeckenerweiterung von über 10 mm mit einer Sensitivität von 90  

% stellen.  

3. Zieht man aus den mittleren und milden Dilatationsbefunden den 

Schluss „richtig negativ“ für die Diagnose Ureterabgangsstenose, so 

ist eine Spezifität von 99  % zu errechnen. 

4. Unter den 896 als isolierte Nierenbeckendilatation eingeschätzten 

Anlagen verbargen sich neben 12,6  % absoluter und relativer Urete-
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rabgangsstenosen auch 6  % anderer behandlungsbedürftiger Nieren-

fehlbildungen. Damit stellt sich eine postnatale Behandlungsbedürf-

tigkeit des Kindes mit der pränatalen Diagnose einer isolierten Nie-

renbeckenkelchsystemerweiterung von 19  % dar. 

 

90 Feten wurden unter der pränatalen Verdachtsdiagnose unilaterale multizysti-

sche Nierendysplasie betreut. Diese Diagnose konnte in 73 Fällen postnatal 

bestätigt werden. Zwei Kinder zeigten postnatal unauffällige Befunde und wei-

tere drei andere, nicht dem Harnwegssystem zuzuordnende Diagnosen. Somit 

wurden fünf Patienten falsch positiv geführt. In 12 Fällen wurden postnatal 

andere Fehlbildungen des harnableitenden Systems gefunden. 12 Feten wurden 

pränatal als isolierte Nierenbeckendilatation geführt und zeigten postnatal eine 

multizystische Nierendysplasie.  

Somit ergibt sich für die unilaterale multizystische Nierendysplasie folgendes 

Bild: 

 

1. Die Diagnose unilaterale multizystische Nierendysplasie kann präna-

tal mit einer Sensitivität von 86  % gestellt werden. 

2. Bezogen auf die Gesamtzahl von 1074 Niereneinheiten errechnet 

sich eine Spezifität von 98,7  %. 

3. Die Genauigkeit der Diagnose kann mit 98,4  % errechnet werden. 

Zu 13,3  % verbargen sich unter der Diagnose einer unilateralen multi-

zystischen Nierendysplasie andere Fehlbildungen der Nieren und 

harnableitenden Wege. 

 

Abbildung 98 gibt die errechneten Werte für Sensitivität und Spezifität dieser 

beiden Diagnosegruppen wieder. 
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Abbildung 98: Sensitivität und Spezifität der pränatalen Diagnosen Ure-

terabgangsstenose (UAS) und multizystische Nierendysplasie (MCDK) 

 

Bezüglich der weiteren drei Behandlungsgruppen stellt sich das Bild in der Be-

wertung der pränatalen Diagnose komplett anders dar. Alle drei Diagnosen 

wurden seltener pränatal formuliert. Zumeist erfolgte die Beschreibung der 

Harnwegsdilatation ohne Zuordnung.  

 

Unter den 39 in die Studie einbezogenen  Doppelnieren  wurden 8 (20,5  %) 

pränatal richtig positiv eingeordnet. In vier der 35 (11  %) wurden pränatal die 

Harnwege als unauffällig beschrieben. Damit wurde jedoch in 89  % der Ver-

dacht auf eine Harnwegsfehlbildung gestellt. Die häufigste pränatale Fehlzu-

ordnung war die isolierte Hydronephrose mit 37  %. Weitere abweichende 

Befunde waren die multizystische Dysplasie und die Hydronephrose mit Me-

gaureter. 

 

Der primäre Megaureter wurde mit sieben von 21 (33  %) pränatal richtig posi-

tiv erkannt. In einem Fall (5  %) wurden die Harnwege als unauffällig beschrie-

ben. Damit wurde zu 95  % pränatal zwar keine richtige Zuordnung getroffen, 
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jedoch die Verdachtsdiagnose einer Harnwegsfehlbildung gestellt.  Die häufig-

ste falsche Zuordnung war auch hier die uni- oder bilaterale Hydronephrose 

mit 12 Fällen (57  %). In einem Fall eines Prune belly Syndroms wurde die 

Verdachtsdiagnose auf Urethralklappen erhoben. 

 

In der Gruppe der 24 pränatal erfassten Knaben mit Urethralklappen wurde in 

fünf Fällen (28  %) mit ausgeprägten Symptomenkombination die Diagnose 

pränatal richtig positiv gestellt. In einem Fall wurde der fetale Aszites als einzi-

ge Auffälligkeit gesehen. In neun Fällen (50  %) lautete auch in dieser Diagno-

segruppe die pränatale Formulierung auf uni- oder bilaterale Hydronephrose. 

Abbildung 99 stellt die drei Diagnosegruppen in ihren pränatalen Befunden 

einander gegenüber. 
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Abbildung 99: Pränatale Diagnosestellung bei Doppelanlage (DA), Me-

gaureter (MU) und Urethralklappen (UK) 

 

Es wird somit aus der Aufstellung deutlich, dass eine signifikante Ureterab-

gangsstenose und eine unilaterale multizystische Nierendysplasie mit hoher 

Sensitivität und Spezifität pränatal diagnostiziert werden können. Die häufigste 

pränatale Befunderhebung ist jedoch die isolierte Hydronephrose, die nur in 
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ihrer Ausprägung des Dilatationsgrades 3 auf eine behandlungsbedürftige sub-

pelvine Obstruktion hinweist. Zu nahe 20  % verbirgt sich jedoch hinter dieser 

Beschreibung eine ebenfalls behandlungsbedürftige andere Harnwegsfehlbil-

dung. Die drei weiteren Gruppen der obstruktiven Fehlbildungen zeigen in der 

pränatalen Sonografie ein multiformes Bild der Harntransportstörung. Sie wer-

den nur zu einem geringen Anteil der korrekten Diagnose bereits pränatal zu-

geordnet. Ob dies auf das uneinheitliche Erscheinungsbild dieser Fehlbildun-

gen im pränatalen Sonogramm zurückzuführen ist oder ob eine weitere Quali-

fizierung der pränatalen Diagnostiker in Bezug auf die Sonografie der Harnwe-

ge hier eine Verbesserung erbringt, ist nicht schlüssig zu beantworten. 
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Abbildung 100: andere Diagnosen in den drei Gruppen ausgeführt 

 

Aus Abbildung 100 ist zu erkennen, dass der Anteil der falsch negativen Be-

funde in allen drei Diagnosegruppen bezogen auf das Vorliegen irgendeiner 

Harnwegsfehlbildung extrem gering ist. In um 90  % aller untersuchten und in 

die Studie eingegangenen Feten mit Fehlbildungen der Nieren und ableitenden 

Harnwege wurde eine Verdachtsdiagnose formuliert, die zu einer gezielten 

postnatalen Diagnostik Anlass gab und die korrekte Einordnung der Diagnose 

erbrachte. So konnten entsprechende therapeutische Konsequenzen operativer 

wie konservativer Natur gezogen werden. Somit ergibt sich aus der vorliegen-
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den Untersuchung, dass die pränatale sonografische Diagnostik eine hoch sen-

sitive Methode zur Erfassung fetaler Harnwegsfehlbildungen ist. Der Anteil 

therapeutisch relevanter Diagnosen liegt auf Grund der hohen Anzahl milder 

isolierter Nierenbeckendilatationen zunächst bei 25,6  %. Würden die 610 prä-

natal eingeschätzten milden Dilatationen des Nierenbeckens von unter 5 mm 

als irrelevant angesehen, wiesen sie doch nur zu weniger als 0,5  % eine  Be-

handlungswürdigkeit auf, so erhöht sich der Anteil der pränatal auffälligen  und 

postnatal behandlungsbedürftigen Harntransportstörungen auf 60,4  %. Dies 

erscheint als durchaus akzeptable Effizienz für die globale Erkennung einer 

urologischen Fehlbildung mittels pränataler Sonografie. 

 

Nur wenige fetaltherapeutische Maßnahmen wurden eingesetzt. Hier handelte 

es sich in erster Linie um die Fruchtwasserauffüllung bei Oligohydramnion und 

bilateralem pathologischen Nierenbefund. Weiterhin kamen in ausgewählten 

Fällen die Shunteinlage bzw. die serielle Punktion der dilatierten Harnwege zur 

Anwendung. Über die Effektivität dieser Eingriffe kann mangels Vergleichbar-

keit und Kontrollgruppe keine Aussage getroffen werden. 

 

Ein weiterer wesentlicher Faktor zur Beantwortung der Frage nach der Sinn-

haftigkeit der pränatalen Diagnostik ist die Suche nach der Verbesserung der 

Therapieergebnisse der postnatal behandelten Kinder. Hier kristallisierten sich 

für die einzelnen Diagnosegruppe unterschiedliche Erkenntnisse heraus: 

 

1. Die unilaterale multizystische Nierendysplasie stellt in der überwie-

genden Mehrzahl der Fälle einen asymptomatischen Zufallsbefund 

dar. Eine akute therapeutische Relevanz ergab sich lediglich bei drei 

der 73 Patienten unmittelbar postnatal. Gestörte Atemmechanik und 

intestinale Verdrängung waren die Operationsindikationen.  Da die 

ablative Konsequenz dieser Diagnose ohnehin umstritten ist, ver-

wundert der Anteil von 4  % einer operativen Konsequenz nicht. Be-

zieht man die in der weiterführenden Diagnostik gefundenen Fälle 

von vesiko-ureteralem Reflux mit operativer oder konservativer The-
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rapiekonsequenz mit ein, so erhöht sich der Anteil therapeutischer 

Konsequenzen auf 15  %.  

2. Die Ureterabgangsstenose hat nach ihrer postnatalen Verifizierung 

die sofortige therapeutische Konsequenz einer Operation. Auch die 

Einschätzung als relative Ureterabgangsstenose bedarf der engma-

schigen konservativen Führung. Betrachtet man die mittleren und 

hochgradigen Nierenbeckendilatationen, so ergibt sich ein Anteil von 

40  % postnataler Therapiebedürftigkeit. Wenn dann die unter dieser 

Diagnosegruppe ebenfalls verborgenen 56 anderen Harntraktfehlbil-

dungen noch einbezogen werden, erreicht der Anteil 59 %. Weiter-

hin zu verzeichnen ist, dass in dieser Patientengruppe keine Neph-

rektomien wegen primärer Funktionslosigkeit vorgenommen werden 

mussten. 

3. Bei den Doppelanlagen fand sich ein Unterschied im therapeutischen 

Regime zwischen den pränatal und postnatal diagnostizierten Patien-

ten. Es wurden signifikant mehr durch Ureterozelen obstruierte An-

lagen durch primäre Entlastung erfolgreich behandelt. Unter den re-

sezierten Nierenanlagen fanden sich weiterhin signifikant mehr pri-

märe Dysplasien gegenüber einem Überwiegen der pyelonephriti-

schen Schädigung bei den resezierten stummen Anlagen nach späte-

rer Diagnosestellung. Die Entlastung der durch obstruktive Uretero-

zelen betroffenen Anlagen erfolgte bei den pränatal diagnostizierten 

Kindern als Ersteingriff im Neugeborenenalter. 

4. In Bezug auf die Diagnose des primären Megaureters ermöglicht die 

pränatale Diagnostik in erster Linie die konsequente postnatale Dia-

gnostik. Nur so können sekundäre Megaureteren bei Urethralklappen 

und primär refluxive Megaureteren mit anderen therapeutischen 

Konsequenzen ausgeschlossen werden. Für die Patientengruppe der 

primären, nicht refluxiven Megaureteren lässt sich neben der 

Ausschlussdiagnostik keine weitere Konsequenz aus der pränatalen 

Diagnostik ableiten. 

5. In der Gruppe der Patienten mit Urethralklappen erbringt die präna-

tale Diagnostik  die sofortige postnatale diagnostische und therapeu-
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tische Konsequenz. Allerdings muss verzeichnet werden, dass die be-

reits pränatal oder unmittelbar postnatal auffällig gewordenen Kna-

ben zu einem signifikant höheren Anteil eine bilaterale supravesikale 

Pathologie und einen signifikant höheren Anteil an primär stummen 

Anlagen aufweisen. Gerade der Anteil primär stummer Nieren weist 

auf die durch schwere Obstruktion hervorgerufene dysplastische 

Entwicklung in der frühen Fetalzeit hin, die weder durch pränatale 

Diagnostik, noch durch unmittelbar postnatal einsetzende Therapie 

beeinflusst werden kann. 

 

Somit ist zusammenzufassen, dass die pränatale sonografische Diagnostik un-

ter Berücksichtigung der gewonnenen Erfahrungen die postnatale Diagnostik 

beschleunigt und so der postnatalen Therapie zu einer Verlagerung in junge 

Altersgruppen verhilft. Es kann jedoch nicht erwartet werden, dass die früh 

postnatale Therapie dysplastische Vorgänge umkehrt. Die Therapie im prä-

symptomatischen Intervall verringert den Anteil von Folgepathologien obst-

ruktiver Fehlbildungen, so die Nephrektomierate bei subvesikaler Obstruktion 

oder den sekundären Funktionsverlust bei Doppelanlagen. Die embryonale 

Fehlentwicklung kann jedoch nicht ausgeglichen werden.  

Die pränatale Diagnostik stellt in Bezug auf die obstruktiven Fehlbildungen der 

Harnwege eine sinnvolle Maßnahme dar. Ihr Sinn erschließt sich aus der Häu-

figkeit postnatal gezogener diagnostischer und therapeutischer Konsequenzen, 

mehr als aus der Notwendigkeit der genauen Zuordnung der im Einzelfall vor-

liegenden Fehlbildung. Die unterschiedlich hohe Sicherheit in der Erkennung 

einzelner Fehlbildungsarten und die postnatal sehr unterschiedlichen Indikati-

onen und Dringlichkeiten weiterführender Maßnahmen sollte  dem pränatal 

beratenden Arzt in jedem Falle bewusst sein. Der mit der pränatalen Feindia-

gnostik befasste Untersucher muss darüber hinaus genauere Kenntnisse über 

das Kombinationsverhalten und die Treffsicherheit seiner Diagnose besitzen. 

Nur so können unnötige Eingriffe und Verunsicherungen der werdenden El-

tern vermieden und andererseits der Weg für eine subtile postnatale Diagnostik 

geebnet werden. 
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Die vorliegende Arbeit analysierte in einer retro- und prospektiven Studie die 

über den Zeitraum von 1986 bis 1996 in der Abteilung für Pränatale Diagnos-

tik und Therapie der Universitätsfrauenklinik der Charité der Humboldt-

Universität zu Berlin diagnostizierten und in der Klinik und Poliklinik für Kin-

derchirurgie behandelten Patienten mit angeborenen obstruktiven Fehlbildun-

gen des harnableitenden Systems. Ziel war es, die gewonnenen Erfahrungen zu 

subsumieren, um allgemeingültige Regeln zu suchen und die pränatal erhobe-

nen sonografischen Befunde in Bezug auf die postnatale Behandlungsbedürf-

tigkeit, die Therapiestrategie und die Prognose für die Nierenfunktion zu vali-

disieren.  Auf Grund der unterschiedlichen postnatalen therapeutischen Rele-

vanz und der von der zu Grunde liegenden Störung abhängigen unterschiedli-

chen prognostischen Kriterien wurden die Ergebnisse in fünf Diagnosegrup-

pen unterteilt. Somit erscheint es sinnvoll, die verschiedenen Diagnosegruppen 

zunächst getrennt zu diskutieren. 
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Lediglich durch die Anlage der Untersuchung als retrospektive Studie mit pro-

spektivem Anteil war es möglich, einen 10-Jahres-Zeitraum zu überblicken und 

auch die mit 1 : 8000 Lebendgeborene seltenen Fehlbildungen, wie die U-

rethralklappen, in einem statistisch annehmbaren Umfang zu erfassen. Dies 

bedingt jedoch, dass eine Vielzahl verschiedener  diagnostischer Mittel und 

therapeutischer Wege im zeitlichen Gang zur Anwendung kamen. Weiterhin 

wandelten sich während des gesamten Beobachtungszeitraumes die therapeuti-

schen Trends in vieler Hinsicht, so dass ein Teil der Therapieansätze oder  

Operationsindikationen aus den ersten Jahren der Erfassung später anders ge-

sehen und gewertet wurden. Dies bedingt eine Unzulänglichkeit mancher Er-

fassungen und Vergleiche. Neu zum Repertoire hinzugetretene und für wichtig 

erachtete Untersuchungstechniken, wie etwa die umfassende und verlaufsbeur-

teilende urodynamische Untersuchung, fanden zum Teil nur bei den letzten 

Patienten Anwendung. So sind die Langzeitverläufe bezüglich dieser Kriterien 

nicht auswertbar. Durch eine ausschließlich prospektive Studienanlage wären 

jedoch die Erfahrungen früherer Jahre unausgewertet geblieben und in einem 

annehmbaren Untersuchungszeitraum nicht die durchaus hohe Zahl von 693 

Patienten zu erfassen gewesen. Aus diesen Gründen wurde die Studie retro-

spektiv angelegt. 

 

Bei der Validierung der pränataldiagnostischen Befunde ist kritisch zu berück-

sichtigen, dass es sich nicht um eine geschlossene Population handelt. Die 

Schwangeren wurden überwiegend auf Überweisung in das Zentrum der Stufe 

-III-Diagnostik behandelt. Somit findet sich eine Selektion der Befunde durch 

die überweisenden Einrichtungen. Weiterhin wurden Schwangerschaften mit 

Normal- oder Minimalbefunden an die zuweisenden Einrichtungen zurückge-

führt, seit 1990 häufiger als bis 1989. Somit sind nur in wenigen Gruppen 

falsch negative Befunde zu erfassen. Die Rückkehr der geborenen Kinder in 

die entsprechende Weiterbetreuung ist auch bei später auffälligen Befunden 
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eher zufällig, da im Territorium mehrere, urologische Fehlbildungen behan-

delnde Einrichtungen zur Verfügung stehen.  

 

Zum Vergleich der therapeutischen Strategien bzw. der Langzeitergebnisse 

wurden auch die in der Klinik für Kinderchirurgie behandelten Patienten der 

entsprechenden Diagnosegruppen ohne vorangegangene pränatale Erfassung 

herangezogen. Ob diese Kinder der pränatalen Diagnostik entgangen waren 

oder entzogen wurden oder ob ihre Erfassung nach heutigen Bedingungen 

möglich gewesen wäre, kann nur gemutmaßt werden. Insofern ist eine Ver-

gleichbarkeit nur bedingt gegeben.  

 

Als statistische Methode wurden überwiegend die Vierfeldertafel, Rang- und 

Zeichentests angewandt. Bei trotz der hohen Gesamtzahl der Patienten sich 

aus den unterschiedlichen Diagnosegruppen ergebenden kleinen Fallzahlen 

erfolgte die YATES´sche Korrektur. Wenn auch sie Signifikanz bestätigte, 

wurde dies erwähnt. Als Irrtumswahrscheinlichkeit wurden 5  % zugelassen. 

Die gelegentlich in medizinischen Publikationen zugelassene Irrtumswahr-

scheinlichkeit von 10  % wird für eine gesicherte Aussage zu Therapieerfolgen 

bzw. zur Relevanz von Koinzidenz als zu hoch erachtet. Wenn unter den fest-

gelegten Bedingungen eine statistische Signifikanz knapp verfehlt wurde, er-

folgte die Einschätzung als „wahrscheinlich signifikant“. Dies bedeutet, dass 

eine größere Stichprobe möglicherweise eine Signifikanz sichern würde. Eine 

entsprechende Fallzahlerhöhung kann jedoch auf Grund der biologischen Ver-

teilung nicht abgewartet werden. 

 

Im Folgenden werden nun die einzelnen Krankheitsbilder getrennt diskutiert 

und im Abschnitt 4.7. zusammengefasst. 

4.2 Die unilaterale multizystische Nierendysplasie 

 

Die Embryopathogenese der multizystischen Nierendysplasie ist derzeit noch 

nicht vollständig geklärt. Tierexperimentelle Arbeiten betrachten von verschie-

denen Standpunkten aus die Entstehung und den natürlichen Gang der multi-
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zystischen Dysplasie und legen eine assoziierte Entwicklungsstörung je nach 

Zeitpunkt des Einwirkens des teratogenen Agens während der Nierenentwick-

lung nahe. MESROBIAN [Mesrobian et al. 1993] untersuchte Spontanmutati-

onen an Mausembryonen. Elektronenmikroskopische Befunde am 12. Gestati-

onstag zeigten bei einigen Embryonen das Fehlen des metanephrogenen 

Blastems, wobei einige eine Ureterknospe aufwiesen. Somit liegt einerseits das 

Fehlen des Metanephros als Ursache für eine Nierenagenesie nahe. PETERS 

[Peters et al. 1992] untersuchte die Reaktion der fetalen Nieren von Schafen 

auf eine Urethral- oder Ureterobstruktion. Er fand je nach Zeitpunkt und Aus-

prägungsgrad der Obstruktion die Entwicklung von Hydronephrosen, zysti-

schen Nierenstrukturen mit kortikalen Zysten und intakten basalen Elementen 

bei erhaltener Zahl der Glomerula und auch die Entwicklung von „dysgeneti-

schen“ Nieren mit aufgehobener Rinden–Mark-Architektur und Nachweis 

fetaler Strukturen. Diese Nieren zeigten eine deutlich verringerte Zahl von 

Glomerula und können so als Analogon zur multizystischen Nierendysplasie 

betrachtet werden. Dies legt das Vorhandensein einer früh-fetalen obstruktiven 

Komponente bei der Entstehung einer multizystischen Nierendysplasie nahe. 

Eine gemeinsame Pathogenese wird auch von ROBSON [Robson et al. 1994] 

erwogen. 

Von DEWAN [Dewan & Goh 1994] wird aus radiologischen Untersuchungen 

von 11 Resektaten ein „vaskulärer Unfall mit obstruktiver Komponente“ dis-

kutiert. 

 

Die fetalen Nieren sind ab der 15. Schwangerschaftswoche dem pränatalen 

Ultraschall zugänglich [Bollmann et al. 1989, Lettgen et al. 1993, Rosati & 

Guariglia 2001]. Die multizystische Dysplasie ist in Fetalsektionen bereits in 

der 14. Schwangerschaftswoche [Matsell et al. 1996] bzw. vor der 21. Schwan-

gerschaftswoche (eigene Falldemonstration) nachweisbar. Die Zuweisung un-

serer Patienten erfolgte im Mittel jedoch erst in der 28. Schwangerschaftswo-

che. DUNGAN [Dungan et al. 1990] konnte von 14 pränatal diagnostizierten 

multizystischen Nierendysplasien 10 ab dem zweiten Trimester beobachten. 

Die Zeitdauer der pränatalen Beobachtung ist entscheidend für die Möglichkeit 

der Beschreibung einer bereits pränatal einsetzenden Involution des betroffe-
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nen Organs. Nach unseren Beobachtungen zeigt die multizystisch-

dysplastische Niere eine Wachstumstendenz bis zur 29. Schwangerschaftswo-

che, um dann im Weiteren in der Größe konstant zu bleiben. Allerdings nimmt 

die Varianz der Werte mit zunehmendem Schwangerschaftsalter zu, so dass 

von sehr unterschiedlichem Verhalten der betroffenen Niere während der fort-

schreitenden fetalen Entwicklung ausgegangen werden kann. Sowohl progre-

diente Vergrößerungen, als auch eine Verkleinerungstendenz wurde in einzel-

nen Verläufen erfasst. Diese Beobachtung deckt sich mit der Beschreibung von 

DUNGAN [Dungan et al. 1990], der eine initiale Vergrößerung und später 

eine Tendenz zur Involution beschrieb. RICKWOOD [Rickwood et al. 1992] 

fand in 2 seiner 44 Fälle eine pränatale Involution, MESROBIAN [Mesrobian 

et al. 1993] beobachtete diesen Vorgang bei 3 seiner Patienten und diskutiert 

die multizystische Nierendysplasie als möglichen Ausgangspunkt für eine spä-

tere Einnierigkeit, zumal das Vorkommen blind endender Ureteren bei Niere-

nagenesie beschrieben wurde. Auch HITCHCOCK [Hitchcock & Burge 1994] 

berichtet von 9 Neugeborenen mit Einzelnieren, die im pränatalen sonografi-

schen Bild eine als zystische Struktur verdächtige Formation im Nierenlager 

aufwiesen und hält die „Nierenagenesie“ in diesen Fällen für das mögliche Re-

sultat einer pränatalen Involution des dysplastischen Organs. Eine entspre-

chende Beschreibung findet sich auch bei KESKI – NISULA [Keski-Nisula et 

al. 1999]. 

 

Bei 17 Verläufen stellte sich in unserer Analyse eine mit dem Schwanger-

schaftsverlauf zunehmende Hypertrophie der kontralateralen Niere dar. Diese 

Beobachtung wird von anderen Autoren ebenfalls unterstützt [Glazebrook et 

al. 1993, Hill et al. 2000, Mesrobian et al. 1993].  

 

In 6 Fällen unserer Studie wurden insgesamt 11 Punktionen der zystischen 

Organe pränatal vorgenommen. Die Aspirate zeigten eine den Serumwerten 

Neugeborener entsprechende Elektrolytzusammensetzung. Dies lässt auf eine 

fehlende Konzentrationsfähigkeit des Organs schließen. NICOLINI [Nicolini 

et al. 1992a] fand in seiner Analyse von 21 fetalen Punktaten eine ähnliche 

Tendenz. Die Konzentrationen für Natrium, Kalzium und Phosphat waren bei 
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multizystisch dysplastischen Nieren höher als bei Hydronephrosen. Der Natri-

um-Gehalt der Punktate stieg bei den Hydronephrosen im Verlaufe der Gesta-

tion an. Dies wird von NICOLINI als Hinweis für eine zunehmende Funkti-

onseinschränkung gewertet. Die fetale Urinanalyse wird jedoch von mehreren 

Autoren kritisch diskutiert [Ehrich 1997]. Ihr Wert ist derzeit nicht sicher ab-

zuschätzen.  

 

Die Korrektheit der pränatalen Diagnose wurde in unserer Studie mit 81  %, 

gemessen am postnatalen Ultraschall, errechnet. Als häufigste Korrektur ergab 

sich die postnatale sonografische Einschätzung des Befundes als Hydroneph-

rose. Die so bewerteten Nieren waren jedoch stumm und wurden nach weiter-

gehender Diagnostik ektomiert. Die Resektionspräparate erwiesen sich in drei 

Fällen als Zystennieren vom Typ POTTER IV und in drei Fällen als Hydro-

nephrosen mit Dysplasie. Die sonografisch ähnlichen Erscheinungsbilder er-

klären diese Fehldiagnosen. PALCOUX [Palcoux et al. 1992] fand eine Bestäti-

gung der pränatalen Diagnose bei insgesamt 93 Nierenfehlbildungen zu 82  %. 

Eine geringere Anzahl richtig positiver Befunde weist die Untersuchung von 

KORANTZIS [Korantzis et al. 1993] auf, der von 46 Nierenfehlbildungen nur 

36 bestätigt fand (78  %). Diese Untersuchung gibt keine falsch positiven Be-

funde an. Dazu im Gegensatz fanden wir 2 (2,2  %) falsch positive Befunde, 

wie auch PALCOUX (3,2  %).  Die häufigste pränatale Differentialdiagnose 

bleibt die Hydronephrose schweren Grades und deren Übergangsformen zur 

Zystenniere vom Typ POTTER IV. In diesem Sinne ist auch die pathohistolo-

gische Fallbeschreibung von CORSI [Corsi et al. 1995] einzuordnen, wie auch 

die von WOOD [Wood et al. 1984] beschriebenen drei Fälle der hydronephro-

tischen Form der multizystischen Dysplasie. Eine Erhöhung der Treffsicher-

heit ist durch die Anwendung der Dopplersonografie zu erwarten, die sowohl 

anhand des Flows in der Nierenarterie, als auch durch die Ermittlung des Re-

sistance-Index Aussagen über die genauere Zuordnung der Fehlbildung treffen 

kann [Gill et al. 1996, Hendry & Hendry 1991]. Hierzu reichen derzeit jedoch 

die statistisch relevant ermittelten, altersbezogenen Normalwerte noch nicht 

aus [Andriani et al. 2001]. 
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RIZZO [Rizzo et al. 1987] weist darauf hin, dass insbesondere bei der eigent-

lich guten Prognose der unilateralen multizystischen Dysplasie schwere assozi-

ierte Anomalien bereits im pränatalen Ultraschall auszuschließen sind. Auch 

LAZEBNIK [Lazebnik et al. 1999] fand bei 33  % seiner 102 Patienten Auffäl-

ligkeiten der kontralateralen Niere sowie 26  % Anomalien anderer Organsys-

teme. VAN EIJK [van Eijk et al. 2002] beschrieb assoziierte renale Anomalien 

in 21  % und extrarenale in 5 % seiner 38 beobachteten Patienten. RANKE 

[Ranke et al. 2001] beschreibt sogar 66  % assoziierte Anomalien, 42  % urolo-

gische. Allerdings betrachtete er hierbei die Gesamtheit seiner 138 pränatal 

diagnostizierten Feten mit multizystischer Nierendysplasie. Von diesen über-

lebten 22  % Schwangerschaft und Perinatalperiode nicht. Andererseits finden 

sich in der 60 Fälle umfassenden Untersuchung von SCOTT [Scott & Good-

burn 1995] zur POTTER-Sequenz nur 28 Fälle mit zugrunde liegender Nie-

renpathologie. 27 Sektionen wiesen hingegen keinerlei Nierenfehlbildungen 

aus. Er fand in sieben Familien Wiederholungen.  

 

FISCHLER [Fischler & Berg 1994] diskutiert anhand zweier Kinder eines kon-

sanguinen Paares die Möglichkeit der autosomal rezessiven Vererbung der 

POTTER- Sequenz. SRIVASTAVA [Srivastava et al. 1999] berichtet über eine 

Mutter und deren zwei Kinder, die mit multizystischer Nierendysplasie auffie-

len und vermutet einen autosomal dominanten Erbgang in dieser Familie. Eine 

Familie mit Nierenadysplasie in drei Generationen wurde von DORAY [Doray 

et al. 1999] gefunden, wobei der Proband ein Fetus mit linksseitiger Nierena-

genesie und rechtsseitiger multizystischer Dysplasie war. Auch er nimmt einen 

autosomal dominanten Erbgang mit variabler Expressivität an. BELK [Belk et 

al. 2002] identifizierte 3 Familien mit unilateraler multizystischer Nierendyspla-

sie bei dem Indexpatienten und multizystischer Dysplasie, Nierenagenesie oder 

anderer Harntraktfehlbildung bei Verwandten ersten Grades. Wiederholt fin-

den sich Berichte über das Vorkommen  multizystischer Nierendysplasie im 

Rahmen syndromatischer und sequentieller Erkrankungen [Deeb et al. 2001, 

Fanos et al. 2000, Kolon et al. 2000, Wang et al. 2001].  

Unter den lebend geborenen Kindern unserer Studie fanden sich keine Kinder 

mit Chromosomenaberrationen. Wir beobachteten jedoch eine Familie mit 
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zwei betroffenen Geschwistern, deren Familienanamnese sonst leer war.  Die 

Familienanamnese war insgesamt bei 8 % unserer Patienten positiv, bezüglich 

des Vorkommens von Nierenfehlbildungen zu 6,8  %. Eine Wiederholung 

einer multizystischen Nierendysplasie fanden wir nur bei den erwähnten Ge-

schwistern.  Auch KOBAYASHI [Kobayashi et al. 1995] weist eine Familie mit 

verschiedenen Nierenfehlbildungen über drei Generationen aus. MOAZIN 

[Moazin et al. 1997] findet ebenfalls kaum eine Familiarität und spricht von 

einem Wiederholungsrisiko von unter 10  %  für die multizystische Nieren-

dysplasie. Weitere einzelne Fälle von betroffenen Geschwistern sind der Litera-

tur zu entnehmen [Murakami et al. 1992], ohne dass jedoch eine statistisch 

signifikante Wahrscheinlichkeit zu errechnen ist.  

 

Die erste postnatale apparative Untersuchung war bei den Kindern unserer 

Studie die Sonografie am 3. - 4. Lebenstag. Dabei fand sich im Vergleich zur 

pränatalen Sonografie die durchschnittliche Größe des dysplastischen Organs 

um 1 cm geringer. Auf welchen Effekt dieses Phänomen zurückzuführen ist, 

kann nur vermutet werden. Möglicherweise handelt es sich um die Folgen 

noch nicht optimaler Rehydrierung oder aber um einen Untersucher bedingten 

systematischen Messfehler. In keiner der gesichteten Literaturquellen wurde ein 

Größenvergleich pränatal und postnatal vorgenommen, so dass das Ergebnis 

zumindest als fraglich angesehen werden muss. STUCK fasste bereits 1982 die 

wichtigsten Kriterien zur sonografischen Diagnostik der multizystischen Nie-

rendysplasie zusammen: Das Vorhandensein einer Grenzschicht zwischen den 

Zysten, die nicht mediale Lokalisation der größten Zyste, die Abwesenheit ei-

nes Nierenhilus, die Multiplizität ovaler und runder nicht kommunizierender 

Zysten, das Fehlen von Nierenparenchym.  

 

Als nächste und von einer Vielzahl von Autoren als extrem wichtig angesehene 

Untersuchung erfolgte das Miktionszysturethrogramm [Atiyeh et al. 1992, Fa-

nos et al. 2000, Flack & Bellinger 1993, Gough et al. 1995, Kaneko et al. 1995, 

Kleiner et al. 1986, Krull et al. 1990, Lennert et al. 1988, Mandell et al. 1994, 

Menster et al. 1994, Ring et al. 1993, Selzman & Elder 1995, Sukthankar & 

Watson 2000, Wacksman 1987, Wacksman & Phipps 1993]. Als häufigste A-
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nomalie der Gegenseite fanden wir bei 8 Patienten (11,7  % der mittels Mikti-

onszysturethrogramm untersuchten Fälle) einen vesiko-ureteralen Reflux. Die-

ser betraf sowohl das dysplastische Organ als auch die Gegenseite und wurde 

ebenfalls bilateral gefunden. Der Refluxgrad in das dysplastische Organ war 

zumeist Grad I nach HEIKKEL und PARKKULAINEN, einmal Grad II. Die 

Refluxe in die Gegenseite fanden sich in verschiedenen Ausprägungen. Führte 

in unserer Untersuchung der ipsilaterale Reflux immer zur Ektomie des betrof-

fenen Organs, so muss dem kontralateralen Reflux in die funktionelle Einzel-

niere eine extrem hohe Bedeutung für die Prognose des Kindes gegeben wer-

den [Zerin & Leiser 1998]. Die Inzidenz des Refluxes in die Gegenseite 

schwankt nach den Angaben in der Literatur stark. AL KHALDI [al-Khaldi et 

al. 1994] wies einen solchen zu 20 %,  SUKTHANKAR [Sukthankar & Wat-

son 2000] zu 25 %, ATIYEH [Atiyeh et al. 1992] zu 18 % der untersuchten 

Patienten nach. FLACK [Flack & Bellinger 1993] gibt einen Reflux mit 28 % 

Betroffenen seiner 29 Patienten an. In WACKSMANN´s Analyse von 441 

Patienten mit multizystischer Nierendysplasie wurden lediglich 65 mittels Mik-

tionszysturethrogramm untersucht (1993). Dieses zeigte jedoch bei 43 % einen 

vesiko-ureteralen Reflux in die Gegenseite. SELZMANN [Selzman & Elder 

1995] konnte einen solchen bei 15 % seiner 65 Patienten nachweisen. Damit 

erscheint unser Anteil von Patienten mit vesiko-ureteralem Reflux eher noch 

gering. Es ist zu  berücksichtigen, dass wir das Miktionszysturethrogramm bei 

93 % unserer Patienten durchführten, auch wenn das Sonogramm keinen 

Hinweis auf weitere Fehlbildungen erbrachte. Diese hohe Untersuchungsfre-

quenz scheint uns gerechtfertigt, da auch aus einem geringgradigen Reflux, der 

dem Sonogramm entgeht, eine therapeutische Konsequenz abgeleitet wurde. 

Entscheidend erscheint sowohl nach unserer Untersuchung, als auch nach der 

Literaturanalyse die Forderung, bei allen Kindern mit unilateraler multizysti-

scher Nierendysplasie den Ausschluss weiterer Fehlbildungen mittels Miktions-

zysturethrogramm vorzunehmen. Dies wird durch die Studie von ZERIN 

[Zerin & Leiser 1998] untermauert, der bei 9 von 48 Kindern einen Reflux in 

die Gegenseite fand und statistisch signifikant ein Ausbleiben der Hypertrophie 

nachweisen konnte. Ein gleiches Ergebnis wird auch von FANOS [Fanos et al. 
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2001] bei 7 von 27 Patienten beschrieben und zur Geburt und im Alter von 2 

Jahren statistisch gesichert. 

 

Weiterhin fand sich bei 7 unserer Patienten im Miktionszysturethrogramm der 

Verdacht auf eine mechanische subvesikale Obstruktion. Das Vorliegen von 

Urethralklappen konnte bei 3 dieser Patienten endoskopisch bestätigt werden. 

Die Koinzidenz von Urethralklappen und Nierendysplasie wird im Kapitel 

„Urethralklappen“ zu diskutieren  sein. Bei  einem  unserer  Patienten  mit  

Urethralklappen war die multizystische Dysplasie einer Niere die einzige präna-

tal erfasste Auffälligkeit. Wir fanden somit in unserem Patientengut mit unilate-

raler multizystischer Dysplasie eine Koinzidenz beider Fehlbildungen von 4 %. 

SAPIN [Sapin et al. 1994] weist eine solche mit 3 von 60 (5 %) aus. Die in der 

Literatur mit signifikanter Inzidenz angegebene subpelvine Obstruktion der 

Gegenseite fanden wir bei keinem Patienten. Nach ATIYEH [Atiyeh et al. 

1992] tritt sie zu 12 %, nach SAPIN [Sapin et al. 1994] zu 6,6 % auf. 

 

Als weiterer obligater Untersuchungsschritt bei Kindern mit multizystischer 

Nierendysplasie wird die Nierenfunktionsszintigrafie gefordert. Sie wurde bei 

allen unseren Patienten durchgeführt. Seit 1989 wurde als Tracer 99mTc 

DTPA zunehmend durch 99mTc MAG3 ersetzt. Dieses wird auch von ande-

ren Untersuchern favorisiert [Tyrrell et al. 1994], da die Pharmakokinetik eine 

bessere Beurteilung einer möglichen Obstruktion der Gegenseite erlaubt als 

beim Einsatz von 99mTc DMSA (s. Material und Methoden). Die zunehmend 

mehr diskutierte Anwendung der Dopplersonografie zur differentialdiagnosti-

schen Abgrenzung der multizystischen Nierendysplasie gegenüber der Hydro-

nephrose [Riccabona et al. 1993] kam in unserem Patientengut nicht zum Ein-

satz. Sie stellt jedoch in Zweifelsfällen eine Erweiterung des diagnostischen 

Spektrums dar. 

 

Die Durchführung eines Ausscheidungsurogramms zeigt sich in der überwie-

genden Anzahl diagnostisch unzweifelhafter Fälle bei solitären Nierenanlagen 

als verzichtbar. Bei 45 Untersuchungen unserer 73 Kinder erbrachte es keine 

erweiterte diagnostische Aussage, bis auf den Nachweis von 3 Doppelanlagen 
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der Gegenseite ohne therapeutische Relevanz. Lediglich bei dem Verdacht auf 

eine segmentale Dysplasie bei Doppelnieren scheint uns die Durchführung 

eines  Ausscheidungsurogramms günstig zur Planung der operativen Therapie. 

Die dringende Notwendigkeit sicherer präoperativer Diagnostik, einschließlich 

pathoanatomischer Varianten, insbesondere bei segmentaler Dysplasie, unter-

streicht auch der von BOULLIER [Boullier et al. 1992] veröffentlichte Fall.  

 

In unserer Studie wiesen 11 Patienten (15 %) Anomalien anderer Organsyste-

me auf. Die Angaben zu assoziierten Anomalien reichen in der Literatur von 5 

% [Sapin et al. 1994] bis 72 % [Evans & Stranc 1989]. Es überwiegen die Fehl-

bildungen des Herzens und des Skelettsystems. EVANS [Evans & Stranc 1989] 

fand bei Kindern mit unilateraler multizystischer Nierendysplasie in 28 % der 

Fälle schwere Herzfehler. 

 

Auf Grund eines Wandels der Auffassung zur Operationsindikation bei unila-

teraler multizystischer Nierendysplasie in unserer Einrichtung konnten aus der 

Gesamtgruppe von 73 Patienten zwei Untergruppen nach therapeutischem 

Vorgehen gebildet werden. Somit wurden 32 Kinder primär operiert und acht 

nach den eingeschränkten Indikationen. Während ein Kind auf Grund abdo-

mineller Verdrängungserscheinungen im Neugeborenenalter nephrektomiert 

wurde, erfolgte die Indikationsstellung bei zwei Kindern wegen respiratorischer 

Probleme, die mit der Größe des dysplastischen Organs und des dem folgen-

den Zwerchfellhochstandes erklärbar waren. Die von HOLLOWAY 

[Holloway & Weinstein 1990] angegebene perkutane Entlastungspunktion 

wurde nicht vorgenommen, da die Nephrektomie auch im Neugeborenenalter 

eine risikoarme Operation ist und die gesamte Problematik der multizystischen 

Nierendysplasie als möglichem Ausgangspunkt weiterer Komplikationen besei-

tigt wird und somit ein primär kurativer Eingriff erfolgt. 

 

In der Literatur finden sich Fallberichte über die Entstehung sekundärer Kom-

plikationen bei unilateraler multizystischer Nierendysplasie. An erster Stelle 

seien hier die Berichte über die Entwicklung eines Hypertonus im jungen Ado-

leszentenalter erwähnt [Angermeier et al. 1992, Bürgler & D. 1983]. CHEN 
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[Chen et al. 1985] berichtet über den Fall eines Neugeborenen mit einem reni-

ninduzierten Hypertonus auf der Basis einer multizystischen Nierendysplasie. 

SNODGRASS [Snodgrass 2000] berichtet über 4 Kinder zwischen 4 Monaten 

und 4 Jahren, bei denen in zwei Fällen der Hypertonus durch Ektomie des 

dysplastischen Organs behandelt werden konnte. Um so aufmerksamer müssen 

die in unserem Patientengut beobachteten zwei Fälle einer nachgewiesenen 

Hypertonie und zwei eines verdächtigen Hypertonus machen. Die Möglichkeit 

zur Reninproduktion in multizystisch-dysplastischen Nieren wurde von 

KONDA [Konda et al. 2001] insoweit dargestellt, als dass Renin produzieren-

de Zellen im juxtaglomerulären Apparat maturer Glomerula, nicht jedoch in 

immaturen Glomerula dysplastischer Areale nachgewiesen werden konnten. 

 

Die pathoanatomische und pathohistologische Struktur einer multizystisch-

dysplastischen Niere stellt eine gut beschriebene Entität dar. Das Nierengewe-

be ist von bindegewebig miteinander verbundenen Zysten durchsetzt. Die 

normale Rinden–Mark-Architektur ist aufgehoben. Als Zeichen gestörter Or-

ganogenese finden sich sowohl embryonale Strukturen (primitive Ductuli und 

unreife Glomerula), als auch Gewebedystopien (Bindegewebe, Nervenzellen, 

Knorpelinseln, Blutbildungsherde).  Die dysplastischen Nieren können unter-

schiedliche Größen erreichen, von wesentlich kleiner als ein normales Organ 

bis zu raumfordernder Größe von über 10 cm. Der makroskopische Aspekt ist 

uniform.  

Die Aufarbeitung der Resektate in unserer Studie erbrachte bezüglich des mik-

roskopischen  Befundes keine weiterreichenden Erkenntnisse. Jedoch trugen 

20 der 40 Präparate mit totaler Dysplasie einen Ureter. In 4 Fällen zeigte sich 

der resezierte Ureter atretisch, bei 12 Präparaten war der Ureter zwar steno-

siert, jedoch durchgängig. Somit muss bei 12 der 40 resezierten multizystisch-

dysplastischen Nieren von einer intraluminalen Kommunikation des funktions-

losen Organs mit der Blase und damit den ableitenden Harnwegen der gesun-

den Gegenseite ausgegangen werden. Dies unterstreicht die potentielle Infekti-

onsgefahr, insbesondere beim zusätzlichen Nachweis eines  Refluxes ipsi- oder 

bilateral. Dies wird durch die Ergebnisse von DIARD [Diard et al. 1987] un-

terstützt, der 19 Resektate radiologisch untersuchte. Bei 12 seiner Präparate 
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fand er einen zwar hypoplastischen, jedoch durchgängigen Ureter, der mit eini-

gen oder allen Zysten kommunizierte. Diese Kommunikation erfolgte über 

verschieden große Kanäle. In den meisten seiner Fälle kommunizierten auch 

die Zysten über eben solche Kanälchen miteinander. KULLENDORFF unter-

suchte 1990 [Kullendorff et al. 1990] 10 Patienten präoperativ zur Diagnosesi-

cherung mittels antegrader Darstellung des Organs per punctionem. Er fand 

nur einen Fall einer hydronephrotischen Form der multizystischen Dysplasie. 

Bei 7 von 10 Organen fand er irreguläre Kommunikationen der Zysten über 

tubuläre Strukturen als Charakteristikum dieser Fehlbildung. Diese Beobach-

tungen unterstützen die These, dass es sich bei der multizystischen Nieren-

dysplasie auf der einen und der Hydronephrose auf der anderen Seite um ver-

schiedene Ausprägungsgrade einer embryopathogenetischen Reihe handelt. 

Andererseits ist durch den Nachweis der Durchgängigkeit des Ureters einer 

multizystischen Nierendysplasie dem Vorkommen von Harnwegsinfektionen 

bzw. Bakteriurien eine höhere Bedeutung einzuräumen. 

 

Besondere Beachtung wurde bei der histologischen Aufarbeitung der Präparate 

dem Vorhandensein von Rundzellinfiltraten als Hinweise für ein entzündliches 

Geschehen geschenkt. 50 % der resezierten totalen Dysplasien zeigten solche 

Herde, wobei nur bei der Hälfte dieser Patienten präoperativ Bakteriurien er-

fasst wurden. Dieser Zusammenhang wies sich als signifikant aus. Drei der 

insgesamt vier Resektate mit einem Reflux in das dysplastische Organ (zwei 

bilateral, eines ipsilateral) fanden sich unter den Präparaten mit Rundzellin-

filtraten. Inwieweit sich das Vorkommen von Rundzellen aber auch im Zu-

sammenhang mit dem Nachweis von Entzündungsmediatoren in fetalem 

dysplastischen Gewebe [Cale et al. 2000] erklären lässt, müssen weitere experi-

mentelle Arbeiten erbringen. 

 

Viel diskutiert sind die Beobachtungen maligner Prozesse auf der Basis einer 

multizystischen Nierendysplasie. Das Wesen der multizystischen Dysplasie 

beinhaltet das Vorkommen von Gewebedystopien und unreifem embryonalen 

Gewebe in den Resektionspräparaten. Ausdifferenziertes Gewebe erscheint aus 
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tumorbiologischer Sicht unbedeutend, demgegenüber ist embryonales Gewebe 

multipotent und in seiner Entwicklungsrichtung nicht einzuschätzen. 

Im Zuge der Auswertung der histologischen Befunde bei multizystischer Nie-

rendysplasie wird dem Vorkommen nodulären Nierenblastems besondere Be-

deutung beigemessen, obwohl unklar bleibt, ob dies als Vorläufer einer Onko-

pathogenese zu deuten ist. Wir wiesen in unseren Schnittpräparaten keine 

nephroblastomatösen Herde nach. Allerdings wurden die Resektate auch nicht 

komplett, sondern nur in repräsentativen Schnitten ausgewertet, so dass wir 

das Vorhandensein derartiger Herde nicht ausschließen können. DIMMICK 

[Dimmick et al. 1989] beschrieb das Vorkommen nicht proliferativen nodulä-

ren Blastems mit 6,9 % und fand es damit gleich häufig wie bei anderen Kin-

dern mit kongenitaler obstruktiver Uropathie. Er beschreibt jedoch auch einen 

Fall einer multizystischen Nierendysplasie und nodulärem Nierenblastem als 

WILMS-Tumor- Vorläufer und schließt daraus, dass eine persistierende neph-

roblastomatöse Proliferation  selten vorkommen kann. Auch GAULIER 

[Gaulier et al. 1993] beschreibt einen Fall einer diffusen Nephroblastomatose 

in einer multizystischen Nierendysplasie und rechnet dies als negativen Prog-

nosefaktor der eigentlich benignen Erkrankung ein. LONERGAN [Lonergan 

et al. 1998] zeigt dies auch auf, verweist aber auf die Seltenheit der malignen 

Transformation. JUNG stellte 1990 eine Übersicht zusammen [Jung et al. 

1990], in der er sechs Fälle aus der Literatur mit Tumorbildung auf der Basis 

einer multizystischen Nierendysplasie ausweist. Das Vorkommen einer Neph-

roblastomatose wird mit 5 - 7 % angegeben. In seinen Untersuchungen fand er 

keinen Fall von Tetraploidie oder Aneuploidie in diesen Präparaten, was jedoch 

die Möglichkeit der Tumorgenese nicht ausschließt, da eine Diploidie einer 

Tumorentwicklung nicht sicher entgegensteht.  

ODDONE beschreibt 1994 [Oddone et al. 1994] einen weiteren Fall eines 

Kindes mit WILMS-Tumor in einer multizystischen dysplastischen Niere, ver-

weist auf die zwar seltene, jedoch mögliche Tumorentwicklung in einem sol-

chen Organ und forderte eine engmaschige sonografische Kontrolle. 

RACKLEY berichtet ebenfalls 1994 [Rackley et al. 1994] über einen Fall eines 

Nierenzellkarzinoms in einer regressiven multizystischen Nierendysplasie und 

begründet damit ebenfalls das potentielle Risiko des Belassens des dysplasti-
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schen Organs. ANGELONE [Angelone et al. 1998] präsentiert eine weitere 

Kasuistik eines WILMS-Tumors kombiniert mit einer Nephroblastomatose, 

hervorgehend aus einer multizystisch-dysplastischen Niere. Im Jahre 2000 be-

richtete MINGIN [Mingin et al. 2000] über einen Fall eines Übergangszellkar-

zinoms in einer multizystisch–dysplastischen Niere.  

 

Im Rahmen der molekulargenetischen Forschung mehren sich Studien, die die 

Rolle verschiedener Wachstumsfaktoren und Genexpressionen während der 

normalen und gestörten Organogenese untersuchen. So beschreibt YANG 

[Yang et al. 2000] die mögliche Rolle der Transforming Growth Factor–Beta 

1–Achse (TGF beta1) in der Entstehung der Nierendysplasie. Die exogene 

Zufuhr von TGF beta1 zu einer Zellkultur aus dysplastischen epithelialen Nie-

renzellen verringerte die Expression von PAX2 und BCL2. Dem schließt sich 

logisch die Arbeit von WOOLF [Woolf & Winyard 2000] an, der fand, dass 

menschliche dysplastische Epithelzellen PAX2 (Transkriptionsfaktor), BCL2 

(Überlebensfaktor) sowie Galectin-3 (Adhäsions- und Signalmolekül) exprimie-

ren. Diese Gene sind in der Onkogenese bekannt und könnten eine Erklärung 

für das exzessive Wachstum mancher dysplastischer Organe sein. Ebenso 

konnte er eine vermehrte Apoptose um dysplastische Epithelien herum finden, 

was den Vorgang der Involution erklären könnte. Er kommt zu dem Schluss, 

dass es sich bei diesen dysplastischen Nieren keineswegs um ein Endstadium 

der Entwicklung handelt, sondern um hoch aktives Gewebe. Die klinische 

Schlussfolgerung sollte, analog zur Studie von KESSLER [Kessler et al. 1998], 

zunächst bedeuten, dass dysplastische Nieren, die nicht den Weg der Involuti-

on gehen, ektomiert werden sollten. 

 

In unserer Studie wurden die sechs postnatal in die Diagnosegruppe „Hydro-

nephrose“ eingeordneten Fälle wegen Funktionslosigkeit des Organs operiert. 

Drei Präparate zeigten sich als Zystennieren vom Typ POTTER IV und drei 

als Hydronephrose mit Dysplasie. Die Hydronephrose bildet auch im postnata-

len Ultraschall die häufigste und schwierigste Differentialdiagnose gegenüber 

der multizystischen Dysplasie. Dies ist insbesondere beim hydronephrotischen 

Typ (in unserer Untersuchung 8 von 40 Resektaten) der Fall. Die Problematik 
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wird auch von anderen Autoren beschrieben [Fong et al. 1986, Sanders & 

Hartman 1984]. Die Fehldiagnose einer polyzystischen Nierendegeneration 

(POTTER I bzw. III) kam in unserem Patientengut nicht vor. 

 

Hauptaspekt der Diskussion um die therapeutische Relevanz der unilateralen 

multizystischen Nierendysplasie ist die Frage nach der Notwendigkeit einer 

operativen Entfernung des dysplastischen Organs. Ein Literaturüberblick soll 

zunächst die Anschauungen beider Lager darstellen.  

AL KHALDI [al-Khaldi et al. 1994] berichtet über insgesamt 30 Lebendgebo-

rene, die er seit 1988 konservativ führt, ohne eine Sepsis, Hypertonie oder Ma-

lignitätsentwicklung beobachtet zu haben. AVNI [Avni et al. 1987] verfolgte 13 

pränatal diagnostizierte Kinder mit unilateraler Nierendysplasie über mehrere 

Jahre (keine genaue Angabe) und fand in den überwiegenden Fällen eine Reg-

ression der Zystengröße bis zu einer kaum mehr abgrenzbaren Formation bzw. 

ein vollständiges Verschwinden des Befundes und leitet daraus ab, dass die 

generelle Ektomie nicht erforderlich sei, soweit sich im Folgenden eine Grö-

ßenreduktion des Organs einstellt. BACHMANN [Bachmann et al. 1988] 

berichtet über 11 Patienten, von denen ein Organ eine Involution erfuhr und 7 

in Form und Größe über zwei Beobachtungsjahre unverändert blieben. Bei 

normalem Blutdruck aller Kinder fand er in zwei Fällen Harntraktinfektionen 

und hält somit eine konservative Führung für möglich. GORDON [Gordon et 

al. 1988a] verweist auf die hohe Rate von Zufallsbefunden in der pränatalen 

Diagnostik und zeigt in 11 Fällen eine spontane Regression der Veränderung 

bis hin zum sonografisch nicht mehr möglichen Nachweis zweier Befunde. Bei 

den seltenen Berichten über die Entstehung von Hypertonus oder Malignisie-

rung hält er eine generelle Ektomie der multizystischen Nierendysplasie für 

nicht mehr empfehlenswert.  

GOUGH [Gough et al. 1995] beobachtete 62 Patienten und beschrieb in 4 

Fällen eine komplette Involution der dysplastischen Niere. Er weist jedoch auf 

die Notwendigkeit des sicheren Ausschlusses weiterer Anomalien hin und hält 

trotz unklarer Prognose der Dysplasie eine konservative Führung für möglich. 

Als Hauptargument für eine konservative Führung halten auch andere Autoren 

die Involution [Giudicelli et al. 1989, Strife et al. 1993]. VINOCUR [Vinocur et 
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al. 1988] beobachtete 19 Patienten über 33,5 Monate und fand in einem Fall 

zwar eine reninabhängige Hypertonie und eine Pyelonephritis der Gegenseite, 

empfiehlt jedoch eine längere Zeit des konservativen Abwartens, da 9 % der 

Organe eine Tendenz zur Involution zeigten. WACKSMAN [Wacksman & 

Phipps 1993] wies in seiner Multizenterstudie aus, dass bei keinem der 260 

konservativ geführten Patienten eine sekundäre Nephrektomie aus Komplika-

tionsgründen vorgenommen werden musste. WHITE [White et al. 1998] be-

richtet über 33 Kinder mit unilateraler multizystischer Nierendysplasie, von 

denen zwischen 1979 und 1995 10 operiert wurden, 23 konservativ verfolgt. 

Bei 4 Patienten kam es zur vollständigen Involution innerhalb von 4,5 Jahren, 

bei 7 zu einer Größenreduktion. 6 der betroffenen Organe wuchsen, eines 

blieb unverändert. Über Komplikationen berichtete er nicht. Auch PEREZ 

[Perez et al. 1998], der 37 von 49 Patienten konservativ führte kam zu ähnli-

chen Resultaten. In keinem Falle hatte sich die Nephrektomieindikation aus 

einer Hypertension oder Tumorentwicklung ergeben. FELDENBERG 

[Feldenberg & Siegel 2000] unterteilte seine 35 Patienten in solche mit assozi-

ierten urogenitalen Anomalien (14) ohne Berücksichtigung des vesiko–

ureteralen Refluxes und solche ohne. Er fand bei den Patienten mit assoziier-

ten Anomalien deutlich mehr Komplikationen im Sinne von Harnwegsinfekti-

onen und reduzierter Nierenfunktion. Dies trat bei den Patienten ohne Zusatz-

fehlbildungen nicht auf.  LAZEBNIK [Lazebnik et al. 1999] berichtet über 102 

pränatal entdeckte Fälle, davon 76 % unilateral. Von diesen hatten 33 % Ano-

malien der kontralateralen Niere. Er fand, dass unilaterale Anomalien ohne 

assoziierte renal oder extrarenale Anomalien einen völlig ungestörten Verlauf 

nahmen. Tabelle 30 gibt im Sinne einer Metaanalyse die Daten der wesentli-

chen Studien wider. 
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 Tabelle 30: Metaanalyse zur Regression von multizystischen Nieren 

Namen Jahr Patienten operiert konservativ Regression/ gleichgroß vergrößert Zeit  

     Involution   in Monaten 

Gordon 1988 25 7 14 8 3  12 

Vinocour 1988 30 9 19 3 16 3 33 

Rickwood 1992 44 5 39 20 19  24 

Ring 1993 17 10 6 6   18 

Strifle 1993 81 27 48 32 11 5 30 

Sapin 1994 60 36 16 16  17 24 

Gough 1995 62 37 25 4 6 8 24 

Rottenburg 1997 66 11 55 40 5 10 32 

John 1998 33 6 27 22 5  132 

White 1998 33 10 23 11 1 6 54 

Kessler 1998 23 4 19 8 2 4 46 

Rudnick-Schöneborn 1998 204 40 164 133  31 36 

Heymans 1998 41  33 27 1 5 24 

Suthankar 2000 70  70 26 44  60 

         

Mittelwert        39,2 

Summe  789 202 558 356 113 89  

 % gesamt  100 25,6 70,7     

 % konservativ     63,8 20,2 16  
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Demgegenüber stehen die Fallberichte mehrerer Autoren über das Eintreten 

von Komplikationen bei belassener multizystisch-dysplastischer Niere. 

ANGERMEIER [Angermeier et al. 1992] berichtet über eigene Fälle mit Ent-

wicklung eines sekundären Hypertonus auf der Basis einer multizystischen 

Nierendysplasie und empfiehlt mit dem Hinweis auf die wiederholte Beschrei-

bung dieses Vorganges im Adoleszentenalter die Ektomie des Organs. CHEN 

[Chen et al. 1985] berichtet von einem Neugeborenen mit Hypertonie, die sich 

nach Ektomie des dysplastischen Organs normalisierte. In diesem Zusammen-

hang ist auch die Arbeit von SNODGRASS [Snodgrass 2000] zu sehen, wie 

auch der strittige Beitrag von WEBB [Webb et al. 1997]. Der von BIRKEN 

[Birken et al. 1985] berichtete Fall eines Adenokarzinoms in einer multi-

zystisch-dysplastischen Niere wurde oben referiert. BÜRGLER [Bürgler & D. 

1983] beschreibt zwei vitale Komplikationen. In einem Fall fand sich ein Nie-

renzellkarzinom bei einem 68jährigen Patienten, in einem zweiten entwickelte 

eine 21jährige Patientin einen Hypertonus, ausgehend von einer multizystisch-

dysplastischen Niere. Er gibt einen Überblick zu 62 Komplikationsbeschrei-

bungen in der Literatur und rät deshalb zur Entfernung betroffener Organe. 

HARTMAN [Hartman et al. 1986] stellt einen Fall eines WILMS-Tumor auf 

der Basis einer multizystisch-dysplastischen Niere dar und diskutiert retrospek-

tiv den Fall eines Kindes mit einer neonatalen Sepsis, dessen dysplastische Nie-

re bei der späteren Ektomie stark entzündlich mit dem Retroperitoneum ver-

backen war. Bei einer Analyse möglicher Komplikationen kommt er zu dem 

Schluss, durch eine geplante Ektomie der dysplastischen Niere den sonst ge-

sunden Patienten in ihrem weiteren Leben die Gefahr der Entstehung sekun-

därer Erkrankungen nehmen zu können, insbesondere da die geplante Neph-

rektomie auch im jungen Kindesalter ein risikoarmer Eingriff sei. 

 

Die in unserem Patientengut vorgenommene Gegenüberstellung operierter 

und konservativ geführter Patienten zeigte zunächst bei gleichen postnatalen 

Ausgangsbedingungen eine im Wesentlichen altersentsprechende Entwicklung 

in beiden Patientengruppen. Die überwiegend im Säuglingsalter vorgenomme-

nen Nephrektomien verliefen komplikationslos. Der Unterschied bezüglich der 

Hypertrophie der Gegenseite stellte sich als  signifikant dar. Eine derartige Be-
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obachtung der besseren Hypertrophie der Restniere nach Ektomie des funkti-

onslosen dysplastischen Organs wird von keiner anderen Autorengruppe be-

richtet, allerdings auch keine gegenteilige Erhebung. Als ursächlich für diesen 

Prozess wäre eine Restfunktion des dysplastischen Gewebes beispielsweise im 

endokrinen Bereich zu diskutieren, muss jedoch vorerst hypothetisch bleiben. 

Die operierten 40 Kinder wiesen im weiteren Verlauf keinerlei Komplikationen 

auf. Unter den 27 konservativ geführten Kindern traten jedoch einige Kompli-

kationen auf. So wurden bei vier Kindern hypertensive Blutdruckwerte erfasst, 

bei zwei dieser Kinder bestätigte sich dies auch in der 24-Stunden-Kontrolle. 

Zwei Patienten zeigten manifeste Harnwegsinfektionen, asymptomatische Bak-

teriurien wurden bei 17 Patienten erfasst, deren Krankheitswert jedoch als zu-

mindest strittig angesehen werden muss. Insgesamt fanden wir über einen 

durchschnittlichen Beobachtungszeitraum von 33,3 Monaten bei 4 von 27 Pa-

tienten (15 %) ernsthafte Komplikationen.  Demgegenüber haben wir eine 

hohe Rate spontaner Reduktion der Größe des dysplastischen Organs (20 von 

27) bzw. einer kompletten Involution (12 von 20) zu verzeichnen. 

 

Unter veränderter Indikationsstellung zur Nephrektomie bei unilateraler multi-

zystischer Dysplasie entschlossen  wir uns seit 1990 in 8 Fällen zur Operation. 

Bei drei Kindern war es auf Grund der  Größe  des  Organs  zu neonatalen 

Akutsituationen gekommen, die in erster Linie die Atemmechanik betrafen. 

Diese Indikation findet sich auch bei anderen Autoren [Holloway & Weinstein 

1990, Middleton & Melzer 1989]. Bei einem Kind entschlossen wir uns nach 

einem Jahr konservativer Betreuung wegen rezidivierender Bakteriurien zur 

Ektomie, ohne dadurch die Problematik beheben zu können. Die Ektomie der 

refluxtragenden dysplastischen Organe halten wir auf Grund unserer pathoana-

tomischen und pathohistologischen Befunde für indiziert, da es sich hier um 

einen Reflux in eine stumme Niere handelt und darüber hinaus die Untersu-

chungen der Resektate in einem Drittel der Fälle einen durchgängigen Ureter 

zeigten. Unterstützt wird diese Auffassung auch durch den vermehrten Nach-

weis von Rundzellinfiltraten in den Resektaten. 
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Die vorliegende Studie erbringt den Nachweis, dass eine Nephrektomie bei 

unilateraler multizystischer Nierendysplasie in der Neugeborenenperiode nur in 

Ausnahmefällen erforderlich ist. Sie zeigt weiterhin, dass es sich bei der be-

sprochenen Fehlbildung nicht um eine isolierte Störung der Entwicklung einer 

Niere handelt, sondern dass in 13 von 73 Fällen (18 %) assoziierte therapeu-

tisch relevante Anomalien des Urogenitalsystems vorliegen. Dies erfordert 

auch nach postnatal-sonografisch sicherer Einordnung der Fehlbildung eine 

weiterführende bildgebende Diagnostik mittels Miktionszysturethrogramm. 

Eine Unterlassung dieser diagnostischen Maßnahme kann die funktionelle Ein-

zelniere und damit die sonst gute Prognose des Kindes gefährden.  

Die Beobachtung von 4 evidenten Komplikationen bei 27 konservativ geführ-

ten Patienten beweist die Notwendigkeit einer lebenslangen Dispensaire-

betreuung der Patienten bei belassener multizystischer Dysplasie, wobei den 

Eltern die Ektomie des Organs zum Zeitpunkt der Wahl als gute und mit einer 

sehr niedrigen Komplikationsrate (im Vorliegenden 0 von 40) behaftete alter-

native Therapiemöglichkeit nahezulegen ist. Dies erscheint von besonderer 

Bedeutung, zumal die Entwicklung von signifikanten Komplikationen wie ei-

nem Hypertonus im Adoleszentenalter wiederholt berichtet wurde.  

Über die Entstehung von Tumoren im Kindes- und Erwachsenenalter auf der 

Basis einer solchen Dysplasie finden sich insgesamt 11 Fallberichte, wobei von 

den Autoren nur teilweise eine multizystische Nierendysplasie als Ausgangs-

punkt der Tumorgenese nachgewiesen werden konnte. Die Bedeutung des 

Nachweises einer Nephroblastomatose in den dysplastischen Nieren zu um 7 

% des Resektionsmaterials anderer Autoren kann derzeit nicht sicher einge-

schätzt werden. 
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GONZALES [Gonzalez & Schimke 2001] fasst in einer Übersichtsarbeit die 

Fragen und Probleme im Management pränatale diagnostizierter isolierter 

Hydronephrosen zusammen.  

Zahlreiche tierexperimentelle Studien konnten zeigen, dass die Folgen einer 

intrauterinen Harnwegsobstruktion anhängig vom Zeitpunkt des Einsetzens, 

der Dauer des Bestehens und dem Ausmaß selbiger sind [Beck 1971, Chevalier 

et al. 2000, Dissing et al. 2001, Harrison et al. 1983, Kitagawa et al. 2001, 

Kitagawa et al. 2000b, McVary & Maizels 1989, Peters et al. 1992, Peters et al. 

1991]. So konnte BECK zeigen, dass  eine Ureterligatur in der ersten Hälfte 

der Schwangerschaft eine Nierenhypo- oder -dysplasie zur Folge hat, in der 

zweiten Hälfte jedoch nur eine Hydronephrose ohne weiterreichende Folgen 

auf die Nierenanatomie. MC VARY [McVary & Maizels 1989] erhielt durch 

Variation der Dauer der Stenosierung verschiedene Grade der Nieren- und 

Lungenschädigung an Kaninchenfeten. Auch PETERS´ Untersuchungen an 

Schaffeten zeigten die Abfolge der Pathologie Dysplasie - Hydronephrose mit 

Dysplasie - Hydronephrose ohne Texturstörung und Funktionsbeeinträchti-

gung, je nach zeitlichem Einsetzen der Schädigung. Hier knüpfen auch die Ar-

beiten von KITAGAWA [Kitagawa et al. 2000a] an. Eine Übertragung der 

tierexperimentellen Befunde auf die menschliche Entwicklung ist nur zum Teil 

möglich. Entscheidend bei der Auseinandersetzung mit der Pathoembryogene-

se von Tier und Mensch ist immer die Betrachtung des Zeitpunktes der Schä-

digung im Zusammenhang mit dem abgelaufenen Entwicklungsstadium. Nur 

so können verschiedene Erfahrungen verwertet werden. Die Auswirkung eines 

teratogenen Agens hängt somit von determinationskritischen Phasen der Or-

ganogenese ab. Auf Grund des langen Zeitraumes der Nierenentwicklung sind  

somit bei demselben störenden Einfluss vielfältige Reaktionen möglich und 

beschrieben. 

 

Kongenitale Ureterabgangsstenosen treten in der Regel unilateral auf, zeigen 

relativ selten Zeichen der Nierendysplasie und sind ebenfalls eher selten mit 
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weiteren Anomalien vergesellschaftet. Das legt den Schluss nahe, dass es sich 

um einen relativ spät  wirksam werdenden Faktor handelt [Rempen et al. 1986]. 

Pränatalsonografisch ist eine Nierenbeckenkelchsystemerweiterung, gegebe-

nenfalls mit einer Parenchymverschmälerung zu erkennen [Bernaschek & 

Schaller 1987]. Wird die pränatale Hydronephrose mit  einer  Inzidenz von 1 : 

100 bis  1.500 Schwangerschaften diagnostiziert, so wird jedoch immer nur der 

Dilatationsbefund beschrieben, funktionelle Angaben können nicht erwartet 

werden [Roth et al. 2001]. Die unilaterale Ureterabgangsstenose ist  mit dem 

fetalen und postnatalen Leben vereinbar. Zu einer Ausbildung eines Oligo-

hydramnions mit den negativen Auswirkungen auf die Lungenentwicklung 

kommt es nur dann, wenn ein massiver bilateraler Befall vorliegt oder die Nie-

renfunktion der Gegenseite ausfällt. Somit ist bei dieser Diagnose praktisch nie 

die Indikation zu fetalchirurgischen Maßnahmen gegeben [Bernaschek & 

Schaller 1987, Herndon et al. 2000, Rempen et al. 1986]. 

 

Dem Ziel der vorliegenden Studie gemäß wurde analysiert, welche pränatalen 

sonografischen Befunde als hinweisend für eine spätere Behandlungsbedürftig-

keit angesehen werden können. Mit 4,58 %  Harnwegsfehlbildungen  bei  

21.616 untersuchten Schwangerschaften liegt diese Zahl über den Literaturan-

gaben, die von 0,28 % bei JOSEPHSON [Josephson 1990] über 1,35 % bei 

NOIA [Noia et al. 1989] bis zu 3 % bei SCOTT [Scott & Renwick 1993] rei-

chen. Dabei ist zu vermerken, dass in unsere Studie auch all diejenigen Befun-

de einbezogen wurden, die postnatal nicht mehr nachweisbar waren. Diese sind 

in den anderen Studien nicht mit ausgewiesen. Im Gegensatz dazu fand 

CARLES [Carles et al. 1984] bei Autopsien an Feten und Neugeborenen zu 

10,4 % Fehlbildungen des harnableitenden Systems.  

 

Das Hauptsymptom stellt die Nierenbeckenkelchsystemerweiterung dar, wie 

auch von anderen Autoren ausgeführt [Kletscher et al. 1991, Scott & Renwick 

1993, 2001]. Erkennbar wird die Fehlbildung erst durch das Ingangkommen 

der fetalen Urinproduktion, die nach HANSMANN [Hansmann et al. 1985] ab 

der 13. Schwangerschaftswoche beginnt und in der 20. die Menge von 1 ml/h 

erreicht. Eine genauere Analyse der Menge des pro Zeiteinheit produzierten 
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Fetalurins ist der Arbeit von FAGERQUIST [Fagerquist et al. 2001] zu ent-

nehmen. Es ist anzunehmen, dass sowohl der Grad der Obstruktion, als auch 

die Sekretionsleistung der Niere die Nierenbeckenweite bestimmen. 

In diesem Abschnitt sollte ganz gezielt die postnatale Behandlungsbedürftigkeit 

in Abhängigkeit vom pränatalen Befund eingeschätzt werden. Dazu erfolgte 

die Einteilung der Befunde in drei Grade der Erweiterung des anterior-

posterioren Nierenbeckendurchmessers. Dieses Vorgehen wurde auch von 

anderen Autoren gewählt. So unterteilte REMPEN [Rempen et al. 1986] zwei 

Gruppen und sah in einer Erweiterung von weniger als 8 mm im anterior-

posterioren Durchmesser eine physiologische Ektasie ohne Krankheitswert. Er 

betonte, dass einer Erweiterung von über 15 mm mit hoher Wahrscheinlichkeit 

eine pathologische Struktur der harnableitenden Wege zu Grunde liegt. Dies 

bestätigte auch PANDURSKI [Pandurski 1991] an 1 200 Feten. SCOTT [Scott 

& Renwick 2001] nennt in seiner Analyse von 2.737 Fällen einen Nierenbe-

ckendurchmesser über 7 mm ab einem Gestationsalter von 18 Schwanger-

schaftswochen als hochgradig verdächtig für eine zugrunde liegende Nieren-

fehlbildung. Die von uns verwandte Einteilung wurde bereits 1985 von 

ARGER an 4.832 fetalen Nieren angewandt und 1993 von LETTGEN 

[Lettgen et al. 1993] aufgenommen.  

 

Die größte Gruppe machen die dezenten Nierenbeckenerweiterungen bis 5 

mm aus. Sie wurden bei 68 % der Gesamtmenge gefunden. Während des 

Schwangerschaftsverlaufes zeigten sie nicht selten einen Wechsel von unauffäl-

lig bis dezente Erweiterung und sehr selten eine Progredienz. Dem entspricht 

auch die Tatsache, dass postnatal 249 Nieren aus dieser Gruppe völlig 

unauffällig waren. Nur ein Patient dieser Gruppe zeigte eine deutliche 

Progredienz und wies postnatal eine operationspflichtige Ureterabgangsstenose 

auf. Im Vergleich zur postnatalen Gruppeneinteilung zeigte sich noch eine 

weitere Zunahme der Größe der Gruppe auf über 75 %. Somit kann eine 

Progredienz dieser milden Befunde als in der Regel ausgeschlossen angesehen 

werden, denn die Zunahme beweist eine Aufstockung der Patientenzahl aus 

den anderen beiden Teilmengen. Somit können wir uns den Beschreibungen 

von BERNASCHEK [Bernaschek & Schaller 1987] und LETTGEN [Lettgen 

et al. 1993] anschließen, die diese hier als dezente Nierenbeckenerweiterung 
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1993] anschließen, die diese hier als dezente Nierenbeckenerweiterung be-

zeichnete Gruppe als physiologische Weitstellung des fetalen Nierenbeckens 

betrachten. Auch PERSUTTE [Persutte et al. 1997] sieht in einer Nierenbe-

ckendilatation von bis zu 4 mm einen eher benignen Befund, fand allerdings in 

6  % der 251 Feten mit milder Pyelektasie postnatal einen vesiko-ureteralen 

Reflux um so häufiger, je variabler die Dilatation gefunden wurde. Über das 

Maß der als physiologisch anzusehenden Ektasie existieren verschiedene Ein-

schätzungen. So gehen LETTGEN [Lettgen et al. 1993] und ARGER [Arger et 

al. 1985] von einem Maß von bis zu 5 mm aus, während REMPEN [Rempen 

et al. 1986] 8 mm zulässt. OUZOUNIAN [Ouzounian et al. 1996] setzt die 

Grenze ebenfalls bei 5 mm an und fordert für alle Feten ab diesem Befund 

unabhängig vom Schwangerschaftsalter pränatale Kontrolluntersuchungen und 

postnatale Diagnostik. MC ILROY [McIlroy et al. 2000] setzt die Grenzen 

seiner Gruppenbildung bei 4 und 10 mm an. In seiner Studie   wurden alle 

Kinder mit einer fetalen Nierenbeckendilatation von über 4 mm postnatal ei-

nem Miktionszysturethrogramm unterzogen. Auf diese Weise konnte er in 

hohem Maße Fälle von primärem vesiko–ureteralem Reflux identifizieren. Eine 

unter 5mm messende und als physiologisch bezeichnete Nierenbeckendilatati-

on besitzt nach der Einschätzung aller Autoren postnatal keinen Krankheits-

wert [Farkas et al. 1983, Harding et al. 1999, Harrison et al. 1983]. HODDICK 

[Hoddick et al. 1985] konnte einen Zusammenhang dieser physiologischen 

Harnwegsdilatation des Feten zum mütterlichen Hydrationszustand nachwei-

sen. Alle diese Aussagen stimmen mit unseren Erfahrungen überein. Wir halten 

es jedoch weiterhin für erforderlich, alle ehemals auffälligen Neugeborenen  

einem postnatalen Ultraschall zuzuführen, um auch diejenigen wenigen Fälle 

zu erkennen, die einer anderen Uropathie angehören oder   doch eine Progre-

dienz zeigen (siehe ein Fall in unserem Patientengut).  

 

In die Gruppe der mittelgradigen Nierenbeckenerweiterungen von zwischen 5 

und 10 mm fielen in unserer Studie 23 % der pränatalen und 13,6 % der 

postnatalen Befunde. Diese Gruppe zeigte die größte Varianz in Bezug auf 

einen Gruppenwechsel. So waren 67 renale Einheiten beim postnatalen Ultra-

schall gar nicht mehr oder nur noch dezent erweitert. Acht der postnatal opera-
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tionspflichtigen Ureterabgangsstenosen rekrutierten sich aus dieser Gruppe. 

Ebenso entstammte der überwiegende Anteil der postnatal als relative Urete-

rabgangsstenose eingeschätzten Nieren dieser Gruppe. Weiterhin war der ü-

berwiegende Teil der postnatal anderen Uropathien (obstruktiven wie nicht 

obstruktiven) zugeordneten 58 Niereneinheiten der Gruppe der mittleren Dila-

tation zugeordnet. Somit kommen wir zu dem Schluss, dass die mittelgradige 

Nierenbeckendilatation zwischen 5 und 10 mm zumindest einer postnatalen 

Kontrollbedürftigkeit und Diagnostikpflicht entspricht. Ihre klinische Relevanz 

liegt in unserer Studie bei 40 %. Dies um so mehr, bezieht man den ersten 

postnatalen Ultraschall in die Erwägung mit ein. Bei permanenter mittelgradi-

ger Dilatation oder Progression des Befundes fand sich nahezu immer ein pa-

thomorphologisch einer klaren Diagnose zuordenbares Substrat. Das deckt 

sich mit den Berichten von ARGER [Arger et al. 1985] und KLETSCHER 

[Kletscher et al. 1991], bei denen ebenfalls ein Drittel der mittelgradigen Erwei-

terungen postnatal einer Harnwegspathologie zugeordnet werden konnte. Wei-

terhin decken sich unsere Ergebnisse mit den Erfahrungen von HEIM [Heim 

et al. 1983], der zeigte, dass nichtobstruktive Uropathien häufig pränatal mit 

mittelgradigen Nierenbeckenerweiterungen auffielen. Auch JASWON [Jaswon 

et al. 1999] fand bei 22 % seiner 104 Patienten mit einem pränatal gemessenen 

Nierenbeckendurchmesser von über 5 mm einen vesiko–ureteralen Reflux. Er 

weist zudem darauf hin, dass ein unauffälliger postnataler Ultraschall selbigen 

nicht ausschließe. Dem steht die Definition von LETTGEN [Lettgen et al. 

1993] gegenüber, die diese mittelgradige Erweiterung als meist normale soge-

nannte physiologische Ektasie einstufte. Wir interpretieren unsere Daten da-

hingehend, dass die von uns als Gruppe 2 eingeschätzte mittelgradige Erweite-

rung genau die Grenze zwischen physiologischer Ektasie und pathologischem 

Substrat darstellt. Die größte Uneinheitlichkeit im postnatalen Verhalten und  

die hohe Anzahl anderer Uropathien vermag diese Einschätzung zu belegen 

und erzwingt eine weitergehende postnatale Diagnostik. 

 

Die Gruppe der starken Nierenbeckenerweiterungen stellt sich als die kleinste 

von pränatal 9 % und postnatal 10,8 % unter den erhobenen Befunde dar. Hier 

besteht die größte Übereinstimmung in der Gruppenzuordnung prä- und 
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postnatal. 87,6 % der postnatal operierten Ureterabgangsstenosen entspringen 

dieser Gruppe. Die Niereneinheiten zeigten pränatal einen relativ uniformen 

Verlauf ohne spontane Rückbildungen und keine dieser Nieren zeigte sich 

postnatal als unauffällig. Dies beweist die hohe pathomorphologische Bedeu-

tung einer intrauterinen Nierenbeckenerweiterung von über 10 mm. Auch 

BOLLMANN [Bollmann et al. 1989] und ROSENDAHL [Rosendahl 1990] 

sehen in einer starken fetalen Nierenbeckenerweiterung eine eindeutig patholo-

gische Struktur. Insoweit besteht in der Literatur allgemeiner Konsens [Elder 

1997, Feldman et al. 2001, Kitagawa et al. 1998]. Somit scheint uns, insbeson-

dere in Anbetracht der ebenfalls deutlichen pathologischen Wertigkeit einer 

mittleren Dilatation, ein Verschieben der willkürlichen Grenze einer starken 

intrauterinen Dilatation auf 15 mm, wie sie von PANDURSKI [Pandurski 

1991] angegeben wurde, nicht als sinnvoll. Eher könnten wir einer Einteilung 

gemäß der pathologischen Relevanz in Nierenbeckenerweiterungen von unter 

5 mm als physiologische Ektasie und über 5 mm als pathologischen Befund 

mit hohem Anteil klinisch relevanter Harnwegsfehlbildungen zustimmen.  

 

HEINICK [Heinick 1998] errechnete in ihrer Arbeit für unsere Patientengrup-

pe eine Sensitivität der pränatalen Ultraschalluntersuchung bezogen auf die 

isolierte Nierenbeckenerweiterung von 87 %. Dies deckt sich mit den Arbeiten 

von SCOTT [Scott & Renwick 1993] und ROSENDAHL [Rosendahl 1990], 

die 85,8 % bzw. 84,6 % errechneten. Weiterhin wurde für unsere Untersu-

chung eine Spezifität von 85,7 % errechnet. Diese lag bei SCOTT [Scott & 

Renwick 1993] bei 48,1 %, hingegen bei ROSENDAHL [Rosendahl 1990] bei 

99,9 %. Die erheblichen Differenzen dürften von der Intensität und Indikation 

der postnatalen Diagnostik mitbestimmt werden. Hier liegt einerseits eine Ein-

schätzung der Genauigkeit des pränatalen Schalls vor. Andererseits erbringt die 

postnatal umfassende urologische Diagnostik, insbesondere der mittleren Dila-

tationen, den Nachweis anderer Uropathien und senkt damit die Spezifität.  

Der negative Vorhersageindex lag in allen Studien vergleichbar hoch und wur-

de für unsere Untersuchung von HEINICK [Heinick 1998] mit 95,38 % ange-

geben. Der positive Vorhersageindex hingegen wurde mit 66,73 % angegeben 

und liegt damit  noch etwas höher als der von SCOTT [Scott & Renwick 1993] 
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mit 50,8 %. Der von ROSENDAHL [Rosendahl 1990] errechnete Wert von 

81,5 % erscheint uns sehr hoch.  

 

Die kongenitale Ureterabgangsstenose wurde in dem vorliegenden Krankengut 

bei 89 renalen Einheiten operiert. Hierbei war die Diagnose zu 88 % pränatal 

gestellt worden. Zu 10, % konnte das Ausmaß der Obstruktion pränatal nicht 

vorausgesagt werden.  Eine Niereneinheit fiel postnatal nur mit einer dezenten 

Erweiterung auf. Ob es sich hierbei um einen late onset der Symptomatik han-

delt [Gatti et al. 2001] oder eine Fehlinterpretation, kann retrospektiv nicht 

entschieden werden. Wichtig erscheint in diesem Zusammenhang jedoch, dass 

die Diagnosestellung in dieser Patientengruppe im Mittel erst zur 34. Schwan-

gerschaftswoche erfolgte. Bei REMPEN [Rempen et al. 1986] und 

BERNASCHEK [Bernaschek & Schaller 1987] liegt der Diagnosezeitpunkt 

vergleichbar spät im dritten Schwangerschaftstrimenon. Fehldiagnosen im Sin-

ne einer multizystischen Dysplasie waren in unserem Patientengut selten. Dies 

konnten auch die Ergebnisse von GORDON [Gordon et al. 1991], GUYS 

[Guys et al. 1988] und JOSEPHSON [Josephson 1990] bestätigen.  

 

Die Kinder mit einer kongenitalen Ureterabgangsstenose wurden in unserer 

Studie reif und eutroph geboren. Assoziierte urologische Fehlbildungen waren 

selten (5,6 %, davon vier mit kontralateraler relativer Ureterabgangsstenose). 

Fehlbildungen anderer Organsysteme wurden überhaupt nicht gefunden. Wir 

sahen in keinem der ausgewerteten Fälle eine Indikation zur vorzeitigen Ent-

bindung oder Schnittentbindung auf Grund der Harnwegsdilatation. Dies 

deckt sich mit den Aussagen von NOIA [Noia et al. 1989] und LETTGEN 

[Lettgen et al. 1993]. 

 

Dank der pränatal gestellten Verdachtsdiagnose konnte die postnatale Dia-

gnostik ohne Zeitverzug im präsymptomatischen Intervall erfolgen. Dies wird 

übereinstimmend als größter Vorteil der pränatalen Diagnostik in Bezug auf 

die Harnwegsfehlbildungen gesehen [Gordon et al. 1991, Grauel 1997, Pieretti 

et al. 1996]. Als erste Untersuchung erfolgte die Nephrosonografie, die nicht 

vor dem 4. Lebenstag auswertbar wird auf Grund der vorher stattfindenden  
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Rehydratationsphase des  Neugeborenen [Windt et al. 1997]. Ein  Miktions-

zysturethrogramm halten wir, wie auch DIETZ [Dietz 1997, 2001] für unver-

zichtbar zum Ausschluss eines vesiko-ureteralen Refluxes. KIM [Kim et al. 

2001] hält dieses hingegen nur bei dilatiertem Ureter für sinnvoll. Die Obstruk-

tion wurde mittels Nierenfunktionsszintigrafie mit Tc-MAG3 und Lasixstudie 

nachgewiesen. In seltenen Fällen der Befunddiskrepanz oder bei nicht eindeu-

tiger Lokalisation der Stenose erfolgte zusätzlich eine Ausscheidungsurografie. 

Invasive Methoden oder präliminäre Pyelostomie kamen nur in extremen Aus-

nahmefällen zum Einsatz [Gupta et al. 2001, Kirchmair 1997]. Die gleiche dia-

gnostische Abfolge wird von den meisten Autoren bevorzugt [al-Rasheed 

1994, Flashner et al. 1993, Pieretti et al. 1996]. Die Indikationsstellung zur ope-

rativen Therapie wird maßgeblich von der Nierenfunktionsszintigrafie be-

stimmt. Hier befinden wir uns in Übereinstimmung mit den Auffassungen von 

CHOONG [Choong et al. 1992], AHLGREN [Ahlgren et al. 1992] und 

PILGRIM [Pilgrim et al. 1993]. Eine Indikation für eine antegrade Druckmes-

sung zur Quantifizierung des Ausmaßes der Obstruktion sahen wir im Gegen-

satz zu WAHLIN [Wahlin et al. 2001] nicht. Auch andere bildgebende Verfah-

ren, wie etwa die Magnetresonanzurografie [Blandino et al. 2001, Rodriguez et 

al. 2001], kamen in dieser Krankheitsgruppe nicht zum Einsatz. 

 

Bezüglich des Operationszeitpunktes, der deutlich in das erste Trimenon verla-

gert wurde (bei uns im Mittel 63. Tag) findet sich die gleiche Tendenz in der 

aktuellen Literatur. Sie wird von PIERETTI  [Pieretti et al. 1996], wie auch 

früher schon von RING [Ring et al. 1990] und SHELDON [Sheldon et al. 

1992], bestätigt. Als Operationsmethode dominiert die Pyeloplastik nach 

ANDERSON-HYNES in einigen Modifikationen gegenüber der Originalme-

thode. Über die Notwendigkeit einer transanastomotischen Schienung und 

einer temporären Pyelondrainage existieren vielfältige Meinungen. So verzich-

ten SHELDON [Sheldon et al. 1992] und BIEWALD [Biewald 1992] auf jegli-

che Drainage. PIERETTI [Pieretti et al. 1996] benutzt eine Pyelondrainage für 

10 Tage. Auch die Einlage einer inneren Schienung wird derzeit vermehrt an-

gewandt [Friedrich 1997, Leng & Lempe 1997]. Sie soll gegenüber den mehr-

heitlich in unserem Krankengut benutzten äußeren Drainagen den Vorteil einer 
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verringerten Infektionsgefahr und einer verbesserten postoperativen Pflege 

beinhalten. Wir konnten trotz externer Drainagesysteme keine erhöhte Infekti-

onsrate beobachten. Derzeit erscheint uns die Einlage einer kutan herausgelei-

teten Pyelostomie noch die günstigste Versorgung, gewährt sie doch auch die 

Möglichkeit der postoperativen Kontrolle eines freien Abflusses über die A-

nastomose sowie die Möglichkeit, allfällige Koagula zu spülen. Diese Auffas-

sung findet sich auch bei AUSTIN [Austin et al. 2000]. Vergleiche der draina-

gefreien und Ableitungstechniken konnten jedoch bezüglich der Langezeiter-

gebnisse keine Vorteilszuweisung treffen [Sheldon et al. 1992]. Im Rahmen des 

allgemeinen Aufwindes laparoskopischer Techniken finden sich in den letzten 

Jahren auch vermehrt Artikel zur retroperitoneal laparoskopischen Pye-

loplastik. Als Vorteil wird die schnellere schmerzfreie Mobilisierung [Soulie et 

al. 2001] angesehen, jedoch stehen Langzeitbeurteilungen derzeit noch aus. Die 

Mehrzahl der Arbeiten bezieht sich derzeit auf erwachsene Patienten oder 

macht keine Angaben zum Patientenalter, so dass die in unserer Studie behan-

delte Säuglingspopulation wohl eher nicht gemeint ist. Darüber hinaus werden 

mittlere Operationszeiten von über 4 Stunden [Jarrett et al. 2002] angegeben. 

Dies erscheint uns nicht akzeptabel. 

 

Die Langzeitergebnisse nach Ureterabgangsplastik werden im gesamten 

Schrifttum als günstig eingeschätzt. Die in unserer Studie errechnete Kompli-

kationsrate lag bei 4,5 %. Damit rangiert sie zwischen den von HÖLLWARTH 

[Höllwarth 1997] und SHELDON [Sheldon et al. 1992] angegebenen 2,4 % 

bzw. 8,2 %. Über den Funktionsverlauf nach Korrektur einer subpelvinen 

Obstruktion gibt es verschiedene Angaben. BOUBAKER [Boubaker et al. 

2001] beschreib bei unter 6 Monate alten Säuglingen eine Zunahme der Funk-

tion postoperativ, ohne dass jedoch das Maß unauffälliger Nieren erreicht 

wurde. CHANDRASEKHARAM [Chandrasekharam et al. 2001] fand, ähnlich 

den Untersuchungen von MAU [Mau 1997] am eigenen Kollektiv, dass eine 

Zunahme der Nierenfunktion postoperativ bei Korrektur im Alter unter 12 

Monaten signifikant besser erreicht wird. 
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Der Begriff der relativen Ureterabgangsstenosen umfasst diejenigen Nieren-

einheiten, die bei eindeutiger Morphe einer isolierten Nierenbeckenkelch-

systemdilatation keine organisch fixierte Obstruktion aufweisen, d.h. in der 

Lasixstudie der Szintigrafie einen zwar verzögerten, jedoch kompensierten Ab-

fluss zeigen, sonomorphologisch ohne Progredienz erscheinen und zu keinem 

Verlust der Nierenfunktion führten. Diese Kriterien erfüllten 24 der von uns 

beobachteten Niereneinheiten. Sie wurden im Mittel über 5 Jahre nachbetreut. 

In der Mehrzahl der Fälle konnte ein Rückgang der Dilatation während der 

ersten zwei Lebensjahre beobachtet werden. Drei dieser Fälle wurden im weite-

ren Verlauf operationsbedürftig.  

MALEK [Malek 1983] berichtet über 3 Kinder und 7 Erwachsene mit ähnli-

chen Verläufen und bezeichnet diese als okkulte Ureterabgangsstenosen. Wich-

tiger Bestandteil der Diskussion um diese Patientengruppe ist die Einschätzung 

des Maßes der obstruktiven Komponente. So wurde versucht, mittels Duplex-

Sonografie eine Einschätzung der Widerstandserhöhung in den Aa. arcuatae zu 

finden. Dies befindet sich derzeit im Zustand der Normwertsammlung [Engert 

1997]. Noch gilt die nuklearmedizinische Diagnostik als entscheidendes Krite-

rium [Conway & Maizels 1992, Friedrich et al. 1990, Maizels & Stephens 1980]. 

Sie wurde auch in unserer Studie neben der sonografischen Progredienz der 

Dilatation und dem Versuch der Einführung der Diurese-Sonografie [Kursawe 

1997] als Hauptkriterium verwandt. Im Ergebnis unserer Untersuchung muss 

auch konstatiert werden, dass die bereits postnatal schwer in ihrer therapeuti-

schen Relevanz einzuschätzende Gruppe der relativen Abgangsstenosen der 

pränatalen Diagnostik in ihrer Zuordnung entgeht. Die Niereneinheiten rekru-

tierten sich aus allen drei pränatalen Einstufungen und konnten auch nicht an 

ihrem pränatalen Verlauf erkannt werden. Allerdings bestätigt die Erkenntnis, 

dass immerhin sieben Niereneinheiten dieser Therapiegruppe der pränatalen 

Gruppe 1 entstammen, dass diese Nieren einer postnatalen Screeninguntersu-

chung unbedingt unterzogen werden sollten.  

 

Bezüglich der Aborte und assoziierten Fehlbildungen zeigen die Ergebnisse der 

vorliegenden Studie, dass diese bei den Ureterabgangsstenosen sehr selten sind. 

Die 12 Aborte waren nur bei bilateraler schwerer Ausprägung und Oligo-
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hydramnie induziert worden. Insgesamt werden assoziierte Anomalien bei iso-

lierter Hydronephrose sehr selten gefunden. Selbst eine Erhöhung des Risikos 

für eine Trisomie 21 wurde nicht nachgewiesen [Thompson & Thilaganathan 

1998]. 

 

Zusammenzufassen ist, dass es sich bei der isolierten Nierenbeckenkelchsys-

temerweiterung des Feten um einen Befund sehr differenzierter therapeuti-

scher Relevanz handelt. Abhängig von Ausmaß und Progredienz der Dilatation 

wird die Nierenfunktion beeinträchtigt. Nur eine sehr geringe Anzahl geht mit 

einem Nierenfunktionsverlust einher und eine globale Einschränkung der 

Funktion und damit das Leben des Kindes limitierende Veränderung ist extrem 

selten. Die therapeutische Relevanz bezüglich einer subpelvinen Stenose liegt 

bei 10 %. Werden jedoch andere aktiv-chirurgisch oder konservativ therapie-

bedürftige Fehlbildungen einbezogen, findet sich eine wesentlich höhere thera-

peutische Bedeutsamkeit, die den Aufwand des pränatalen Screening durchaus 

rechtfertigt. 
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4.4 Doppelnieren mit Harntransportstörungen 

 

Doppelnieren sind eine durchaus häufig anzutreffende Anomalie. Nach 

CAMPBELL [Campbell & Harrison 1970] kann von einer Inzidenz von bis zu 

1 : 25 ausgegangen werden. PRIVETT [Privett et al. 1976] untersuchte 5.196 

Patienten und fand bei diesen 95 Doppelanlagen, in 79 Fällen unilateral, 16 

bilateral. Während nur 3 % der solitären Nieren Krankheitssymptome zeigten, 

lag der Prozentsatz bei Doppelanlagen bei 27 %. Die Bedeutung einer Dop-

pelniere liegt somit nicht in ihrem Vorhandensein, sondern in der Tatsache, 

dass sie eine höhere Morbidität als solitäre Systeme aufweist, wenngleich an-

derseits nur ein kleiner Prozentsatz der Doppelnieren wirklich zu einem 

Krankheitsgeschehen führt [Jee et al. 1993b, Kollias & Boeminghaus 1974]. 

Doppelanlagen zeigen in einem höheren Anteil einen vesiko-ureteralen Reflux, 

bei Kindern häufiger als bei Erwachsenen. Im Zusammenhang mit der höhe-

ren Sensibilität kindlicher Nieren, bei Harntraktinfektionen eine chronische 

Pyelonephritis auszubilden, stellt dies eine Gefährdung dar. 

 

Vor der Einführung der Pränatalen Diagnostik und der weiten Verbreitung des 

sonografischen Neugeborenenscreenings führte die klinische Symptomatik zur 

Diagnostik. In der heutigen Zeit werden Nierenfehlbildungen häufig präsymp-

tomatisch, oft bereits pränatal erkannt und das Kind kann vor Auftreten einer 

Symptomatik der gezielten Diagnostik  und Therapie zugeführt werden. Trotz-

dem entfielen 29 der 64 Patienten unserer Studie auf die Gruppe der Patienten, 

deren Doppelanlagen nach klinischer Symptomatik erkannt wurden. Wie auch 

bei VERGANI [Vergani et al. 1999] kann aus unserer Studie geschlossen wer-

den, dass die Doppelniere der pränatalen Diagnostik häufig entgeht und in 

erster Linie über die Dilatation einzelner Bereiche auffällig wird. Dies führt 

gehäuft in dieser Diagnosegruppe zur pränatalen Einordnung in differential-

diagnostische Erwägungen. HAMVASI weist bereits 1976 auf die Notwendig-

keit einer gründlichen Diagnostik bei Minimalsymptomen einer urologischer 

Erkrankung hin [Hamvasi et al. 1976], mit dem Ziel, eine suffiziente Therapie 

vor Eintreten eines irreversiblen Parenchymschadens ausführen zu können. So 



- 233 - 

4.4 Doppelnieren mit Harntransportstörungen 

  

können die in unserer Studie kritisierten Ereignisse, dass bei einigen Patienten 

der pränatal diagnostizierten Gruppe die weiterführende Diagnostik erst erfolg-

te, als eine entsprechende Symptomatik dazu zwang, vermieden werden.  

1978 veröffentlichte OMOGBEHIN [Omogbehin & Willich 1978] eine Studie 

über 114 Kinder mit Doppelnieren. 2/3 seiner Patienten fielen primär mit 

Harnwegsinfektionen auf. Dies entspricht auch der Aufteilung in unserer Stu-

die, ebenso wie die Geschlechts- und Seitenverteilung und die Häufigkeit der 

Bilateralität. NURI [Nuri & Wemmer 1977] beschrieb ebenfalls ein Überwie-

gen der weiblichen Patienten unter den Kindern mit Doppelnieren, die wegen 

einer Harnwegsinfektion zur Diagnostik gelangten. Selten wird ein Patient mit 

einer Doppelniere durch einen Hypertonus [Kumar & Madan 1970, Rost & 

Fiedler 1980], einen palpablen abdominellen Tumor [Lassrich 1972] oder einen 

Fluor vaginalis bei Ureterektopie [Schach & Strohmenger 1971] symptoma-

tisch. 

 

Die Erkennbarkeit von Harntraktfehlbildungen im pränatalen Ultraschall ist 

hoch und wird mit bis zu 90 % angegeben. Bezüglich der Doppelanlagen ist 

die pränatale korrekte Diagnose selten. AVNI [Avni et al. 1991] gibt 4 von 13 

pränatalen Diagnosen als korrekt an. In unserer Studie wurden 8 von 39 Dop-

pelnieren (20 %) im pränatalen Ultraschall als solche erkannt. Eine Nierenfehl-

bildung wurde jedoch in 90 % der Fälle diagnostiziert. ABUHAMAD 

[Abuhamad et al. 1996] beobachtete in 2 Jahren 7 Feten mit pränatal korrekt 

diagnostizierten Doppelnieren. Diese wiesen jedoch alle ein zystisches Areal 

am Oberpol und eine Ureterozele auf, die in sechs Fällen zu einer Megalisie-

rung des zugehörenden Ureters geführt hatte. Dies entspricht auch unserer 

Einschätzung, dass bei Vorliegen einer massiven Harntransportstörung eine 

Fehlbildung der ableitenden Harnwege erkannt werden kann, wie auch 

SCHOENECKER [SCHOENECKER ET AL. 1985] beschreibt. Mit AVNI 

[Avni et al. 1991] übereinstimmend sind wir der Meinung, dass entscheidend 

nicht die pränatale völlig korrekte Einordnung der vorliegenden Harntrakt-

anomalie ist, sondern das Schicksal der betroffenen Niereneinheit und damit 

des Kindes von einer suffizienten postnatalen Diagnostik bestimmt wird. Die 

pränatale Beschreibung einer Nierenfehlbildung muss zu einem postnatalen 
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vollständigen diagnostischen Management führen, um die Vorteile der prä-

symptomatischen Erkennbarkeit auszunutzen. VAN SAVAGE [Van Savage & 

Mesrobian 1995] vergleicht in seiner Studie 13 pränatal diagnostizierte Kinder 

mit Doppelanlagen mit 16 postnatal diagnostizierten und findet bei der ersten 

Gruppe zu einem höheren Prozentsatz die Möglichkeit parenchymerhaltender 

Chirurgie. 

 

Die Patienten unserer Studie entstammen den Therapiejahrgängen von 1986 

bis 1996. Zum Zeitpunkt der Therapie waren die Kinder der postnatal diagnos-

tizierten Gruppe bis zu 180 Monate alt. Somit sind Geburtsjahrgänge bis 1972 

erfasst. Aus diesem Grunde müssen Veränderungen und Fortschritte diagnos-

tischer Möglichkeiten bei der kritischen Bewertung der einzelnen Untersu-

chungen mit in Betracht gezogen werden. ARNOLD [ARNOLD 1997] werte-

te in ihrer Inauguraldissertation insbesondere die Treffsicherheit der einzelnen 

diagnostischen Schritte an unserem Patientengut. Nach den Ergebnissen ihrer 

Untersuchung stellt sich das zu fordernde diagnostische Management wie folgt 

dar: 

• Sonografische Untersuchung, Miktionszysturethrografie und Nierenfunk-

tionsszintigrafie bei allen Patienten mit Doppelnieren bzw. Verdacht auf 

solche. 

• Ausscheidungsurografie, endoskopische Untersuchung und spezielle dia-

gnostische Maßnahmen wie Magnetresonanztomografie und Angiografie 

bei Disharmonie vorliegender Befund, strukturellen Unklarheiten und ggf. 

präoperativ. 

 

Die Sonografie ist zur Diagnostik von Fehlbildungen der Nieren und harnab-

leitenden Wege eine gute und zuverlässige Screeningmethode, wenn die Unter-

suchung standardisiert ausgeführt wird. Neben der obligaten Forderung, das 

Neugeborenenscreening nicht vor dem 4. Lebenstag (Rehydrierungsphase) 

auszuführen, da relevante Obstruktionen noch maskiert sein können, muss die 

Untersuchung bei voller und leerer Blase erfolgen, da eine Ureterozele in einer 

leeren Blase nicht erkennbar ist und ein vesiko-ureteraler Reflux (ab Grad 3 

sonografisch darstellbar) nur bei voller Blase evident wird.  
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JELEN berichtete 1993 [Jelen 1993] über sonografisches Neugeborenenscree-

ning bei 1.021 Kindern zur Erkennung von Harntraktanomalien. Er fand unter 

20 Fehlbildungen der Nieren und harnableitenden Wege vier Doppelanlagen 

der Nieren und zwei Ureterozelen. Bereits 1985 führte BROCKMANN 

[Brockmann & Busch 1985] eine vergleichende Studie zwischen Sonografie 

und Ausscheidungsurografie bei Patienten mit rezidivierenden Harnwegsinfek-

tionen aus. Er stellte fest, dass alle in der Ausscheidungsurografie gefundenen 

Veränderungen, einschließlich eines dichotomen Nierenbeckens und einer 

Doppelanlage, auch der sonografischen Untersuchung zugänglich waren. 1977 

beschrieb WEITZEL [Weitzel et al. 1977] eine ähnliche Untersuchung an 260 

pädiatrischen Patienten, räumt aber ein, dass Doppelnieren und milde Obst-

ruktionen zum damaligen Zeitpunkt der sonografischen Diagnostik entgingen. 

Er folgerte, dass die konsequente sonografische Untersuchung die Indikation 

zur Ausscheidungsurografie strenger stellten lässt und die Kombination beider 

Untersuchungstechniken die Diagnostik von Nierenerkrankungen deutlich 

sicherer macht. Diese Einschätzung dürfte von den modernen sonografischen 

Techniken noch um ein Vielfaches verstärkt worden sein.  

In den Untersuchungen von ARNOLD [Arnold 1997] weist die Sonografie 

lediglich in 45 % alle erkennbaren pathomorphologischen Veränderungen der 

Doppelnieren auf. Diese Zahl erscheint angesichts der vorhandenen Möglich-

keiten der Sonografie, einschließlich der Anwendung der Dopplersonografie, 

sehr niedrig. Doch wie bereits oben erwähnt, handelt es sich bei der retrospek-

tiven Erfassung des Patientengutes um einen 10-Jahres-Zeitraum mit einer 

rasanten Entwicklung der technischen Möglichkeiten und darüber hinaus auch 

um eine Vielzahl verschiedener Untersucher. Die Sensitivität von 45 % muss 

somit angezweifelt bzw. auf die konkreten Testbedingungen zurückgeführt 

werden.  

  

Die Miktionszysturethrografie stellt als einzige Untersuchungsmethode einen 

vesiko-ureteralen Reflux sicher dar. Ein solcher wurde bei 49 % der Doppelan-

lagen unserer Studie gefunden. Er ist damit das zahlenmäßig wichtigste patho-

morphologische Agens der Doppelnieren. Zur Einschätzung der therapeuti-
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schen Relevanz einer Doppelniere halten wir ein  Miktionszysturethrogramm 

auch heute für unverzichtbar. 

 

Die Nierenfunktionsszintigrafie, in  den letzten Jahren zumeist mit 99m Tc-

MAG3 ausgeführt, ist die dritte unstrittige Säule der Diagnostik bei Doppelnie-

ren. KULLENDORFF [Kullendorff & Wallin 1993] unterstreicht die Wichtig-

keit der szintigrafischen Funktionsbeschreibung für die therapeutische Ent-

scheidung. Bei der Interpretation szintigrafischer Befunde, insbesondere hin-

sichtlich der Funktionsbeurteilung der einzelnen Nierenanlagen, ist die Kennt-

nis des Untersuchers von der Struktur der Doppelanlage unverzichtbar, da 

sonst Fehleinschätzungen bei funktionslosen Anteilen zu falschen therapeuti-

schen Schlüssen führen. 

 

In der Analyse von ARNOLD [Arnold 1997] lieferte die Ausscheidungsurogra-

fie in 56,8 % der Fälle keinen zusätzlichen Befund, der die therapeutische Ent-

scheidung beeinflusst hätte, konnte aber in 16 von 37 Untersuchungen thera-

peutisch relevante Befunde aufdecken. AVNI [Avni et al. 1991] hält die Auss-

cheidungs-urografie bei der Diagnostik von Doppelnieren für aussagefähiger 

als die Szintigrafie, da sie zur anatomischen Struktur sicherere Aussagen liefert. 

MORGER [Morger et al. 1986] hingegen unterstreicht, dass die Ausscheidung-

surografie allein nicht ausreichend sei zur Indikationsstellung für eine Hemi-

nephrektomie, da die histologischen Ergebnisse einiger Resektate nicht den 

Erwartungen entsprachen. Er fordert präoperativ eine DTPA-Szintigrafie so-

wie eine Nierenbiopsie.  

Wir sehen die Indikation zur Ausscheidungsurografie heute eingeschränkter, 

wenn die vorangegangenen diagnostischen Maßnahmen alle anatomischen und 

funktionellen Strukturen zuverlässig beschreiben. Vor einer operativ-

rekonstruktiven Therapie sollte jedoch bei Unklarheit einer Struktur oder wi-

dersprüchlichen Befunden auf die Ausscheidungsurografie nicht verzichtet 

werden. Sie gilt nicht mehr als primärer diagnostischer Ansatz, gehört jedoch 

weiterhin zum diagnostischen Repertoire. 
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Auch wir haben in einigen Fällen die RARE–MR-Urografie angewandt, wie sie 

von SIGMUND [Avni et al. 2001, Gylys-Morin et al. 2000, Sigmund et al. 

1991] beschrieben wurde. Diese Technik ermöglicht die Visualisierung der 

Hohlsysteme auch nicht funktionstüchtiger Nierenanlagen und gibt eine dem 

Ausscheidungsurogramm vergleichbare Vorstellung von der Pathoanatomie. 

Insbesondere in der Visualisierung wenig funktionstüchtiger Anlagen konnte 

die Magnetresonanztomografie in mehreren Studien gute Befunde liefern [Avni 

et al. 2001, Gylys-Morin et al. 2000]. Eine Kombination zweier Untersuchungs-

techniken, der Exkretionsuntersuchung in T1–Wichtung und der T2-

gewichteten statischen Flüssigkeiturografie ermöglicht eine sehr weitgehende 

Beschreibung einer Doppelniere [Staatz et al. 2001]. Jedoch können keine 

funktionellen Abläufe dargestellt werden, also weder das Miktionszystu-

rethrogramm noch die Szintigrafie ersetzen.  

Eine Angiografie haben wir bei keinem Kind mit Doppelnieren vorgenommen, 

auch nicht  vor ablativen Operationen. Dies scheint uns im Gegensatz zu ande-

ren Autoren [Uthmann & Terhorst 1981] nur bei kombinierten und unklaren 

pathoanatomischen Verhältnissen, z.B. bei Verschmelzungsanomalien, erfor-

derlich, wobei in der Zukunft zu überprüfen sein wird, inwieweit weniger inva-

sive Techniken wie das Angio-MRT oder der CPW–Doppler diese Untersu-

chung ersetzen können.  

 

Das therapeutische Vorgehen richtete sich nach der vorhandenen Befundkom-

bination der Doppelnieren [Choi & Oh 2000]. So erfolgte eine Gruppeneintei-

lung nach dem führenden pathologischen Aspekt. 

 

Komplett funktionslose Doppelanlagen wurden ektomiert. Die Operationen 

verliefen als geplante Eingriffe komplikationslos. Ein Kind musste in der Uro-

sepsis akut operiert werden. Dies weist auf die Notwendigkeit einer schnellen 

und kompletten Diagnostik hin, um eventuellen Notsituationen zuvor kom-

men zu können.  

Im Gegensatz zur Analyse von SACHER [Sacher et al. 1988] fanden wir in der 

Gruppe der funktionslosen Doppelanlage ohne weitere Pathologie 12 Kinder 

aus der pränatal diagnostizierten Gruppe und nur 6 aus der Gruppe mit Dia-
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gnostik nach vorangegangener Symptomatik. Wir können also nicht wie andere 

Autoren [Avni et al. 1991, Sacher et al. 1988] aus der früheren Diagnosenstel-

lung auf eine höhere Anzahl von Parenchymprotektionen verweisen. Die Be-

trachtung der pathohistologischen Befunde der Resektate scheint unsere Auf-

fassung dahingehend zu bestätigen, dass die primär funktionslosen Nieren 

gleich verteilt eine multizystische Dysplasie vom Typ POTTER II bzw. Zys-

tennieren vom Typ POTTER IV aufwiesen. Der zystischen Parenchymdyspla-

sie liegt eine frühembryonale Störung zu Grunde (s. Kapitel „multizystische 

Dysplasie“). Auch die zystische Parenchymdestruktion vom Typ POTTER IV 

hat ihren Ausgangspunkt in der fetalen Obstruktion während der Phase der 

Nephronengeneration, so dass auch bei diesen Befunden die postnatale Beein-

flussbarkeit als gering angesehen werden muss. Anders sind die Verhältnisse 

bei den späten Heminephrektomien zu sehen. Hier findet sich als häufigster 

pathohistologischer Befund eine chronisch destruierende Pyelonephritis. Dar-

unter befanden sich drei der vier später diagnostizierten Nierenanlagen, so dass 

hier eine Parenchymprotektion bei früherem therapeutischen Eingreifen ver-

mutet werden kann.  

Alle Heminephrektomien zusammengenommen wiesen eine Komplikationsra-

te von 17,4 % auf. Bei  vier der 22 Operationen führte die Heminephrektomie 

zum Verlust der Funktion der Restniere. Das Durchschnittsalter bei Hemi-

nephrektomie betrug 25,4 Monate. Die vier mit Organverlust einhergegange-

nen Operationen wurden im Alter von 1; 2; 5; und 90 Monaten vorgenommen. 

RINGERT [Ringert et al. 1985] gibt einen Organverlust nach 2 von 62 Hemi-

nephrektomien (3,2 %) an. VATES [Vates et al. 1996] spricht sich für die He-

minephrektomie als günstigste Therapieform bei den meisten Patienten mit 

Oberpolobstruktion aus und fand bei seinen 31 Patienten keinen Fall von Nie-

renverlust und keine signifikante Veränderung der Nierenfunktion postopera-

tiv. Dies stimmt auch mit der Angabe von NENTWICH [Nentwich & Unrein 

1980] überein, der bei 48 Kindern wegen rezidivierender Pyelonephritiden mit 

progressivem Parenchymverlust Heminephrektomien vornahm und das Vor-

gehen im Sinne einer Kausaltherapie für günstig hält. Auch SACHER [Sacher 

et al. 1988] gibt bei seiner Langzeitanalyse nur in einem Fall von 18 Hemineph-

rektomien einen Verlust der Restniere an. Allerdings weist er die Restfunktio-



- 239 - 

4.4 Doppelnieren mit Harntransportstörungen 

  

nen nicht explizit aus. Somit zeigen die in unserer Studie vorgenommen Hemi-

nephrektomien eine relativ hohe Komplikationsrate, verglichen mit der Litera-

tur. Wir sehen hierfür zwei Gründe: Zum einen betrafen drei der Nierenverlus-

te im ersten Lebensvierteljahr ausgeführte Heminephrektomien. Die Kleinheit 

der Verhältnisse bei so jungen Säuglingen scheint die Gefahr einer Läsion der 

Blutversorgung der Restniere zu beinhalten. Zum zweiten hat sich die Technik 

der Heminephrektomie im Sinne einer größeren Parenchympräservation ver-

ändert. Ausgehend von einer Eröffnung der harnableitenden Wege des zu re-

sezierenden Pols erfolgt die Resektion entlang des zu resezierenden Nierenbe-

ckenkelchsystems auf die Parenchymbrücke hin. Somit wird im zu resezieren-

den Bereich operiert und das Parenchym der Restniere möglichst nicht tan-

giert, auch nicht mit Elektrokoagulation verletzt. Einen weiteren Fortschritt 

mag der Einsatz des Ultraschallmessers unter Beachtung der gleichen Resekti-

onslinie bringen. Das Belassen kleiner Anteile der resezierten Anlage führt zu 

keinen nennenswerten Komplikationen. Gelegentlich sich entwickelnde mini-

male Urinome verschwinden im Laufe postoperativer Kontrollen ohne sym-

ptomatisch zu werden oder das therapeutische Vorgehen zu beeinflussen. Die 

Berücksichtigung beider Aspekte hat dazu geführt, dass in den letzten fünf 

Jahren des Beobachtungszeitraumes keine Nierenverluste nach Heminephrek-

tomie mehr aufgetreten sind. Diese Technik wird auch von JEDNAK [Jednak 

et al. 2000] als parenchymschonend und sicher angegeben. Ebenso gilt das 

Belassen von Teilen des den funktionslosen Anteil drainierenden Megaureters 

als gute und komplikationsarme Technik zur Schonung der Durchblutung des 

verbleibenden Ureters [Ade-Ajayi et al. 2001].  

Temporäre Urindeviationen bei primär funktionslosen Anlagen haben sich als 

ineffektiv erwiesen. Die primäre Heminephrektomie funktionsloser Anteile 

einer Doppelniere ist eine sichere und kausale Therapie. 

 

Der vesiko-ureterale Reflux ist häufigstes pathologisches Agens im Rahmen 

der Fehlbildung einer Doppelniere. Zumeist handelt es sich um einen Unter-

polreflux, da die Mündung des unteren Ureters weiter lateral und kranial liegt 

und somit einen kürzeren intramuralen Verlauf aufweist. Häufig sind jedoch 

auch beide Anlagen (9 von 16) oder/und die Gegenseite betroffen (8 von 16). 
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Nach KAPLAN [Kaplan et al. 1978] ist auch bei Doppelnieren eine konserva-

tive Therapie des Refluxes unter Antibiotikadauerprophylaxe möglich und er 

beobachtete bei 50 % seiner 59 Patienten eine Spontanheilung des Refluxes. 

Eine so hohe Spontanheilungsquote konnten wir nicht konstatieren. Wir erleb-

ten nur bei vier refluxiven Niereneinheiten ein Sistieren bzw. eine Regression 

des Refluxes nach 20 bis 70 Monaten. CALISTI [Calisti et al. 1999] gibt eine 

Spontanheilung bei 5 von 9 Unterpolrefluxen an, unter der Bedingung, dass es 

sich um einen unauffälligen oberen Pol, einen niedrigen Refluxgrad (I bis III) 

und um Kinder jünger als 3 Jahre handelt. 

 

Als Technik der antirefluxiven Neoimplantation wurde in der vorliegenden 

Studie überwiegend die Ureterozystoneostomie en bloc beider Ureteren in der 

Technik nach POLITANO-LEADBETTER vorgenommen. In jeweils einem 

Fall erfolgte sie in der Technik nach COHEN bzw. als endoskopische 

Refluxtherapie (Eigenblut). In 3 Fällen von 15 (20 %) wurde ein Rezidivreflux 

beobachtet. SACHER [Sacher et al. 1988] fand bei 2 von 21 Ureterozystone-

ostomien nach COHEN einen Rezidivreflux (11 %) und hält das Vorgehen 

nach COHEN für günstiger. Die von KALICINSKI [Kalicinski et al. 1992] 

vorgestellte Methode der Neoimplantation mit Trennung beider distaler Urete-

ren und getrennter Ostienformung in der Lokalisation nach COHEN für den 

oberen und der nach POLITANO für den unteren haben wir nie angewandt. 

Wie POMPINO [Pompino & Kocabasoglu 1982] in seiner Studie zum kompli-

zierten vesiko-ureteralen Reflux zeigte, kann durch eine erfolgreiche Refluxo-

peration ein schlechter präoperativer Ausgangspunkt höchstens gehalten, nie 

verbessert werden. Dies können wir anhand unserer Untersuchungsergebnisse 

bestätigen. Eine Uretero–ureterostomie wurde bei den Patienten der vorlie-

genden Studie nur in einem Falle ausgeführt. Diese Technik wurde von 

LASHLEY [Lashley et al. 2001] mit einer Erfolgsquote von 94 % angewandt 

und sollte bei der Behandlung isolierter Pathologien (Reflux wie Obstruktion) 

nur einer Einheit Berücksichtigung finden.  

 

Wie bereits erwähnt, fällt neben der hohen Anzahl von Refluxen in die kontra-

laterale Niere auf, dass vier der behandelten Patienten an einer Blasenentlee-
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rungsstörung litten, die der medikamentösen Therapie zugänglich ist. Somit ist 

darauf zu verweisen, dass  bei  bilateralen  Refluxen  oder  entsprechender 

Symptomatik (Enuresis) eine urodynamische Untersuchung auch bei Vorliegen 

einer Doppelanlage vorzunehmen ist. Insbesondere bei der Komplexität des 

Urogenitalsystems von seiner embryonalen Entstehung bis zu seiner endgülti-

gen Funktionsstruktur müssen immer alle wahrscheinlichen Varianten das dia-

gnostische Regime modifizieren. Die Konzentration auf eine gefundene pa-

thomorphologische Struktur beinhaltet die Gefahr, assoziierte Pathologien zu 

vernachlässigen. Dies kann auch zum Misserfolg rekonstruktiver Bemühungen 

beitragen. 

 

Den größten Anteil in unserer Unterteilung in führende pathomorphologische 

Agenzien nehmen in der vorliegenden Studie die Ureterozelen ein. Ureteroze-

len sind mit der gesamten Mannigfaltigkeit der Pathologie von Doppelnieren 

vergesellschaftet. Sie gehören zumeist zum System der oberen Nierenanlage 

und können ortho- wie ektop liegen. Häufig sind sie mit einer Funktionslosig-

keit der zelentragenden Anlage (in unserer Studie zu 41 %) bzw. der gesamten 

Nierenanlage (23 %) verbunden. Mit einem vesiko-ureteralen Reflux in die 

zelentragende, die untere oder beide Anlagen sind sie nach der vorliegenden 

Untersuchung zu 36 %  kombiniert. Die Therapie der Doppelanlagen mit Ure-

terozelen muss sich nach den vorliegenden Befundkombinationen richten. Bei 

9 der 19 pränatal  diagnostizierten  Kinder  (47 %)  und  7 der  11  postnatal 

symptomatischen (64 %) bestand eine Funktionslosigkeit der betroffenen An-

lage bzw. gesamten Niere. Alle Kinder der zweiten Gruppe wurden nephrek-

tomiert bzw. primär heminephrektomiert. Nur bei  zwei der pränatal auffälli-

gen Kinder wurde eine primäre Heminephrektomie vorgenommen. In fünf 

Fällen wurde durch eine primäre Entlastung versucht, eine Funktionsfähigkeit 

der oberen Anlage zu erreichen, dreimal mittels endoskopischer Ureteroze-

lenschlitzung, einmal mittels Nephrostomie und einmal durch kutane Urete-

rostomie. Dies entspricht auch dem Vorgehen, wie es von MONFORT 

[Monfort et al. 1985] vorgeschlagen wurde. In keinem unserer Fälle und nur in 

20 % der Eingriffe bei TANK [Tank 1986] führte dies zu einer messbaren 

Funktionsaufnahme der ureterozelentragenden Anlage. Gleiche positive Er-
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gebnisse berichtet auch MARR [Marr & Skoog 2002], wobei auch in seiner 

Studie nur 28 % der Patienten mit diesem Eingriff definitiv behandelt waren. 

PETIT [Petit et al. 1999] sieht die endoskopische Ureteroze-leninzision als 

gute Therapiemöglichkeit an, wenn eine funktionslose nicht dilatierte und nicht 

refluxive obere Anlage  belassen werden kann. 

MONFORT berichtete 1992 [Monfort et al. 1992] über die Erfolge vorsichti-

ger Schlitzung der Ureterozelenbasis, insbesondere bei Neugeborenen. Andere 

Autoren lehnen eine Ureterozelenschlitzung ab [Mandell et al. 1980, Uberreiter 

& Janetschek 1991]. MANDELL [Mandell et al. 1980] lehnt die primäre Ent-

stauung insbesondere aus dem Grund der überwiegend vorliegenden Dysplasie 

des Oberpoles ab. Auch SCHOLTMEIJER [Scholtmeijer 1987] empfiehlt bei 

Doppelnieren mit Ureterozelen die Heminephrektomie mit partieller Ureterek-

tomie, da die Nierenfunktionsszintigrafie in den meisten Fällen eine Funktions-

losigkeit des dysplastischen oberen Anteiles nachweise. WESTENFELDER 

[Westenfelder 1983] empfiehlt die ein- oder zweizeitige Totalkorrektur mittels 

Heminephrektomie, Ureterozelenresektion und Neoimplantation des Unterpo-

lureters und lehnt minimale Primäreingriffe wie die endoskopische Ureteroze-

lenschlitzung ab, da sie das Problem nur minimieren, nicht aber lösen könnten. 

Wir halten entstauende Primärmaßnahmen bei funktionslosen zelentragenden 

Anteilen für nicht sinnvoll, da wir durch keine Maßnahme eine Funktionsauf-

nahme beobachten konnten. Die Heminephrektomiepräparate zeigten sowohl 

bei den primär heminephrektomierten, als auch bei den nach Entstauungsver-

such heminephrektomierten Patienten in sechs Fällen Nierenveränderungen im 

Sinne einer chronisch destruierenden Pyelonephritis und in vier Fällen einer 

zystischen Nierenfehlbildung im Sinne der POTTER II oder POTTER IV- 

Klassifikation. Unterschiede ließen sich nicht darstellen. Eine Funktionserho-

lung lässt sich weder bei dysplastischem noch bei chronisch destruiertem Nie-

rengewebe erwarten. Wir würden auch bei Neugeborenen mit zelentragender 

Doppelniere bei sicher nachgewiesener Funktionslosigkeit die Heminephrek-

tomie einer präliminären Entlastung vorziehen. 

Anders stellen sich die Verhältnisse bei funktionstüchtigen zelentragenden An-

lagen dar. Bei drei Kindern konnte die endoskopische Ureterozelenschlitzung 

als einziger Eingriff ausgeführt werden. Dies spricht gegen die oben zitierte 
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Auffassung von WESTENFELDER [Westenfelder 1983] und unterstützt die 

Beschreibung von HUSMANN [Husmann et al. 1999], MARR [Marr & Skoog 

2002] und MONFORT [Monfort et al. 1985], die endoskopische Schlitzung als 

Primärtherapie zur Entstauung anzuwenden. Bei einem der sechs Kinder 

konnte trotz mehrfacher Schlitzungen keine Entstauung erreicht werden. Die-

ses, wie auch die Kinder, die einen Reflux in die zelentragende oder beide An-

lagen ausbildeten, wurden sekundär einer Korrekturoperation zugeführt. Bei 

den Kindern, die nach einer Symptomatik erst zugewiesen wurden, wurde kei-

ne primäre Entstauung versucht, sondern gleich eine definitive Versorgung 

angestrebt. Bei den insgesamt vorgenommenen acht Ureterozelenresektionen 

mit en bloc-Neoimplantation beider Ureteren oder Ureterozystoneostomie 

eines Ureter fissus beobachteten wir einen Rezidivreflux in zwei Fällen. Auch 

OESCH [Oesch & Bettex 1983] beobachtete Rezidivrefluxe (10 %) bei 14 Pa-

tienten mit gleichem Vorgehen. Doch dieses einkalkulierend sind wir wie 

OESCH [Oesch & Bettex 1983] der Meinung, dass bei funktionstüchtigen An-

lagen, insbesondere unter Beachtung der häufigen bilateralen Pathologie, ein 

rekonstruktives Vorgehen einem ablativen vorzuziehen ist. Die Häufigkeit 

notwendiger Reoperationen wird in der Literatur zwischen 20 % [Cendron et 

al. 1981] bis zu 50 % [Caldamone et al. 1984] angegeben. Eine 50 %-

Komplikationsrate beschreibt auch SACHER [Sacher et al. 1988] bei 14 Pati-

enten mit ureterozelentragenden Doppelanlagen bei unterschiedlichen Opera-

tionstechniken.  

 

Zusammenfassend zu den Patienten mit Doppelnieren kann folgendes festge-

stellt werden: 

Doppelnieren mit Harntransportstörung sind der pränatalen Diagnostik zu-

gänglich, jedoch schlechter als andere Harnwegsfehlbildung bereits pränatal 

dem Krankheitsbild  zuzuordnen. 

Häufigstes Initialsymptom bei Doppelanlagen ist die rezidivierende Harnwegs-

infektion. 

Die postnatale Diagnostik bzw. die postsymptomatische Diagnostik muss sub-

til bis zur Darstellung der Gesamtpathologie betrieben werden, da in einem 
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hohen Prozentsatz mehrere Pathologien kombiniert auftreten sowie Anoma-

lien der Gegenseite extrem häufig anzutreffen sind. 

Die Therapieentscheidung ist in jedem Falle individuell nach der Fehlbildungs-

kombination zu treffen. 

Für funktionslose Anlagen ist die Heminephrektomie bei entsprechender 

Technik eine sichere Operationsmethode. 

Der vesiko-ureterale Reflux in eine oder mehrere Anteile einer Doppelniere ist 

die häufigste führende Pathologie. Eine Spontanmaturation unter antibioti-

scher Dauerprophylaxe ist selten, jedoch möglich. Bei funktionstüchtigen An-

lagen stellt bei ausbleibender Maturation bzw. Durchbruchsinfektionen die en 

bloc-Neoimplantation beider Ureteren in der Technik nach POLITANO-

LEADBETTER eine erfolgreiche kausaltherapeutische Maßnahme dar. 

Ureterozelentragende Doppelanlagen ohne Funktion sind auch durch entlas-

tende Primärmaßnahmen beim Neugeborenen nicht zu erhalten. Bei nachge-

wiesener Funktionstüchtigkeit stellt, insbesondere beim Neugeborenen, die 

endoskopische Ureterozelenschlitzung ein zu 50 % kausaltherapeutisches Vor-

gehen dar. Im Falle der sekundären Entstehung eines Refluxes bzw. bei primä-

rer Kombination mit einem Reflux kann die Komplettrekonstruktion im Sinne 

der Ureterozelenresektion und en bloc-Neoimplantation beider Ureteren oder 

der Heminephrektomie mit Ureterozelenresektion und Neoimplantation des 

Unterpolureters vorgenommen werden. Dies sind anspruchsvolle Operationen, 

die auch in der Hand des Erfahrenen mit einer Komplikationsrate von bis zu 

50 % behaftet sind. Ein zweizeitiges Vorgehen gilt als risikoärmer, wird jedoch 

seltener angestrebt.  
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Die in die Studie einfließende Form des primären, nicht refluxiven Megaureters 

(Nomenklatur s. Kapitel. 3.4.1.) ist eine seltene Form der kongenitalen Harn-

transportstörung. DETER berichtete bereits 1980 [Deter et al. 1980] von der 

Möglichkeit der Darstellung eines fetalen primären Megaureters im dynami-

schen pränatalen Ultraschall. In unserem Patientengut wurde ein solcher Me-

gaureter lediglich in 23 Fällen erfasst. Von diesen Patienten entstammten 21 

der Gruppe der pränatal diagnostizierten Kinder. Anders als in der Studie von 

RING [Ring et al. 1992] fanden in unserer Untersuchung keine Fälle von ure-

terozelentragenden Niereneinheiten oder Ureterektopien Berücksichtigung. 

 

Als dominierender pränataler Befund wurde auch in dieser Diagnosegruppe in 

über 50 % der Fälle eine Hydronephrose beschrieben. Bei lediglich 40 %  der 

Patienten wurde bereits pränatal ein Megaureter diagnostiziert. Auch in der 

Übersichtsarbeit von BABUT [Babut et al. 1988] fanden sich 75 % der Patien-

ten in der pränatalen Sonografie auffällig, ohne dass jedoch eine genaue Lokali-

sation der Obstruktion erfolgte. Hier wurde lediglich in 2 von 22 Fällen präna-

tal bereits eine Ureterdilatation beschrieben. DUNN [Dunn & Glasier 1985] 

beschreibt die pränatale Diagnose eines primären Megaureters per exclusio-

nem, wenn Normohydramnie besteht und die Blase als unauffällig in Wanddi-

cke und Entleerung gesehen wird. Auch CALISTI [Calisti et al. 1990] weist 

darauf hin, dass eine subtile pränatale Diagnostik, einschließlich der seriellen 

Beschreibung von Blase, Ureter und Amnionflüssigkeit unter Einbeziehung 

des maternalen Diuresetests, eine genaue Zuordnung auch dieser Harntrans-

portstörung zu erbringen vermag. LIU [Liu et al. 1994] weist in einer 101 Pati-

enten umfassenden Untersuchung aus, dass 48 der pränatal mit Hydronephro-

se bzw. Hydroureteronephrose erfassten Kinder eine  sekundäre  Megalisie-

rung  infolge  vesiko-ureteralen  Refluxes  oder  Urethralklappen zeigen. 

OLIVEIRA [Oliveira et al. 2000] diagnostizierte  in einem 10–Jahres –

Zeitraum unter 148 Kindern mit pränatal gesehenen Hydronephrosen nur 8 
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Patienten mit primären Megaureteren, von denen 6 pränatal auch als solche 

beschrieben wurden. 

In keinem der in der Diagnosegruppe primärer Megaureter in unserer Studie 

ausgewerteten Fälle kam es zur Ausbildung eines signifikanten Oligohydramni-

ons. Dies entspricht auch den Erfahrungen der oben zitierten Studien [Dunn 

& Glasier 1985, Liu et al. 1994, Oliveira et al. 2000].  

 

Bemerkenswert ist, dass alle Patienten dieser Gruppe in unserer Studie eine 

über 5 mm messende Nierenbeckenerweiterung aufwiesen, teilweise sogar über 

10 mm bzw. mit Progredienz. In diesem Zusammenhang sei auf die im Kapitel 

4.3. gezogene Schlussfolgerung verwiesen, dass eine pränatale Nierenbeckendi-

latation von über 5 mm in jedem Falle einer diagnostischen Relevanz zuzu-

schreiben ist, auch wenn eine therapeutische Relevanz nicht mit Sicherheit 

vorausgesagt werden kann. 

 

In unserem Patientengut fand sich, wie in mehreren Sammelstatistiken, eine 

Prädominanz des männlichen Geschlechtes und der linken Seite [Babut et al. 

1988, Cozzi et al. 1993, Liu et al. 1994, Rickwood et al. 1992]. Einen bilateralen 

Befall fanden wir in 3 Fällen, wesentlich weniger als in der Studie von COZZI 

[Cozzi et al. 1993] mit 12 von 26 Patienten.  

 

Kombinierte Pathologien fanden wir bei 11 Patienten. Neben den 3 Fällen mit 

bilateraler Megaureterbildung fanden sich in vier Fällen andere kontralaterale 

Pathologien. Vier Kinder zeigten obstruktionsverdächtige Befunde am pyelou-

reteralen Übergang. Das diagnostische Management entsprach dem vorbe-

schriebenen Vorgehen mit Sonografie, Miktionszysturethrogramm und Nie-

renszintigrafie, aktuell mit Tc99m-MAG3 und angeschlossener Furosemid-

Studie (siehe Kapitel 2). Dies findet sich in vergleichbarer Weise in den Unter-

suchungen anderer Autoren [Baskin et al. 1994, Beetz et al. 1994, Peters et al. 

1989, Shokeir & Nijman 2000]. Entscheidende Bedeutung hat im diagnosti-

schen Vorgehen neben der korrekten Zuordnung der Harntransportstörung 

zur Diagnosegruppe des primären Megaureters die Abschätzung des Grades 
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der Obstruktion am ureterovesikalen Übergang. Dies gestaltet sich oft schwie-

rig, denn die Windkesselfunktion des dilatierten Ureters führt zur Nierenpro-

tektion, verringert über lange Zeit das Ausmaß der Hydronephrose und be-

dingt eine schwierigere Darstellbarkeit in der Szintigrafie. Letztlich muss der 

Verlauf mit sonografischer und funktionsdiagnostischer Beurteilung die Digni-

tät der Obstruktion erbringen [Cvitkovic Kuzmic et al. 2001]. In der vorliegen-

den Studie wurde die Mehrzahl der Patienten endoskopisch untersucht. Die 

retrospektive Auswertung der Befunde, insbesondere der Ostienmorphologie, 

ergibt ein sehr multiformes Bild innerhalb der Patientengruppe. Auch die abge-

leiteten therapeutischen Konsequenzen sind retrospektiv nicht immer schlüs-

sig. In keiner der gesichteten Arbeiten wurde die Beschreibung der Ostien-

morphologie wesentlich zur Therapieentscheidung herangezogen, es sei denn, 

es handelte sich um eine echte Ektopie der Uretermündung. Zur Entscheidung 

über den Grad der Obstruktion kann die Endoskopie keinen Beitrag leisten.  

 

Von der Einschätzung des Grades der distalen Harnleiterobstruktion hängt die 

Entscheidung über das einzuschlagende therapeutische Vorgehen ab. Eine 

Operationsindikation sehen wir heute nur bei sicher nachgewiesener Obstruk-

tion. In Fällen, in denen die Harntransportstörung noch durch forcierte Diure-

se zu überwinden ist, also von einer überwiegend funktionellen Komponente 

ausgegangen werden kann, ist zunächst keine Operationsindikation gegeben. 

Problematisch erscheint jedoch die prognostische Einschätzung des Gesche-

hens. Eine einmalige Einschätzung als nicht anatomische fixierte Obstruktion 

stellt nicht sicher, dass der weitere konservative Verlauf benigne sein wird und 

auf eine Reifung der funktionellen Komponente vertraut werden kann. Dies 

spiegelt auch der Verlauf unseres Patienten S.D. (Kasuistik 3) wider. Eine kon-

servative Betreuung kann nur unter Dispensairebedingungen vorgenommen 

werden [Sheu et al. 1998]. 

 

Insgesamt hat sich der therapeutische Ansatz zum primären Megaureter im 

Verlaufe der letzten 10  Jahre deutlich gewandelt. Dies lässt sich durch eine 

Literaturanalyse bekräftigen. BISCHOFF [BISCHOFF 1961] vertritt die Auf-
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fassung, dass die Therapie des Megaureters mit Ausnahme zentralnervöser 

Störungen immer eine operative sei. HENDREN [Hendren 1969] beschreibt 

die Technik der exzessiven antimesenterialen Modellage und Verkürzung des 

Ureters als erfolgreiche operative Behandlungsstrategie und legt großen Wert 

auf die Normalisierung des Ureterkalibers und der Länge im gesamten Verlauf. 

1966 beschreibt MILDENBERGER [Mildenberger et al. 1966] in einer retro-

spektiven Analyse von 134 Patienten mit Hydronephrosen und Megaureteren 

drei Formen des Megaureters. Er klassifiziert nach mechanisch erklärbaren 

Ureterstenosen, Refluxmegaureteren und Megaureteren mit ungeklärter Stö-

rung des Harntransportes. Form und Ausmaß des Megaureters hänge von 

Dauer und Ausmaß der Harntransportstörung ab. Unter den Sonderformen 

des Megaureters stellt er die Diagnose des „primären Megaureters“ bzw. der 

„primären Ureteratonie“ in Frage, benennt aber die Ureterachalasie als eigene 

Entität. MILDENBERGER [Mildenberger et al. 1966] verweist darauf, dass 

dem Megaureter im Kindesalter gelegentlich eine erstaunliche Rückbildungs-

tendenz eigen sei, ohne dass pathogenetische Sonderformen abzuleiten seien. 

Hier ergäben sich erhebliche Schwierigkeiten in der klinischen wie pathogeneti-

schen Beurteilbarkeit. MARK [Mark & Moel 1969] geht ebenfalls auf die Ure-

terachalasie ein. Er verweist auf die Arbeiten von SWENSON [Swenson 1952] 

und die vermutete Analogie zum Morbus Hirschsprung. MARK beschreibt 10 

Patienten mit Megaureteren ohne Ostienstenose, die er durch endoskopische 

retrograde Sondierung ausschließen konnte. Aus dem Ausschluss eines anato-

mischen Äquivalentes der Stenose am ureterovesikalen Übergang resultiert die 

Diagnose des primären Megaureters. Er verweist auf die Symptomlosigkeit 

dieser Patienten und betont, dass eine chirurgische Intervention nicht nur nicht 

erfolgreich, sondern auch unnötig sei. SINGER [Singer 1969] unterteilt in ei-

nen primären (dynamischen) und sekundären (mechanischen) Megaureter. Der 

mechanische Megaureter sei immer einer operativen Therapie zugänglich. Die 

immer drohende Gefahr eines bleibenden Parenchymschadens erfordere eine 

exakte Begrenzung der konservativen Therapie des primären Megaureters auf 

Grenzfälle mit unsicherer Diagnose und solche, in denen eine Rückbildungs-

tendenz als möglich angesehen werden könne. Im Übrigen sei die konservative 
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Behandlung nur als Vorbereitung auf den operativen Eingriff sinnvoll. 

HOHENFELLNER [Hohenfellner et al. 1966] nimmt als Ursache des Megau-

reters neben dem mechanischen Abflusshindernis, der neurogenen Blasenent-

leerungsstörung und dem Reflux den Kaliberunterschied zwischen normalem 

intramuralen und dilatierten supravesikalen Ureter an. Ureterdilatationen ohne 

Reflux und mit zartem Kelchsystem belässt er konservativ. Weiterhin verweist 

er auf die Gefahr der rekonstruktiven Chirurgie am sogenannten „toten“ Ure-

ter, der auch nach Beseitigung einer Obstruktion keine peristaltische Aktivität 

zeige und ein Abfluss nur über einen, die Niere schädigenden, erhöhten Sekre-

tionsdruck erfolgen könne. Eine präoperative Einschätzung der Erholungsfä-

higkeit des Ureters sei jedoch nicht möglich, eine postoperative Einschätzung 

gelinge mittels Druckmessung im Nierenbecken. WILLIAMS [Williams & 

Hulme-Moir 1970] schließt aus seiner Untersuchung zum primären obstrukti-

ven Megaureter alle Formen mit assoziierter Pathologie, wie Ureterozele, Ek-

topie, extrinsische Kompression, subvesikale Obstruktion oder Doppelanlage, 

aus. Unter weiterem Ausschluss einer Progression der Erkrankung durch ho-

hen Druck oder Infektion, also im Falle einer milden Obstruktion, schlug er 

ein konservatives Management vor, einschließlich einer antibiotischen Dauer-

prophylaxe. Lediglich 3 seiner 18 konservativ geführten Patienten (Gesamtzahl 

70) zeigten eine Verschlechterung der Nierenfunktion.  Die überwiegende An-

zahl war jedoch operationsbedürftig. Dies zeigte gute Ergebnisse bei Rekom-

pensationsfähigkeit des Ureters und schlechte Verläufe bei gigantischer bilate-

raler Dilatation, trotz Langzeitureterostomie. TANAGHO [Tanagho et al. 

1970] definierte dann die funktionelle Ureterobstruktion mit den Bedingungen 

einer Ureterdilatation unterschiedlichen Grades, dem Ausschluss von Reflux, 

neurogener Störung oder organischer Stenose und dem endoskopischen Be-

fund einer normalen ureterovesikalen Verbindung sowie eines funktionell obst-

ruktiven Segmentes distal der Dilatation, geprüft durch retrograde Kalibrie-

rung. Er fand eine Progression der Obstruktion, insbesondere bei deutlicher 

Dilatation mit Hydronephrose. In den progressiven Fällen erfolgte eine Urete-

rozystoneostomie mit Resektion des pathologischen distalen Segmentes. In der 

histologischen Aufarbeitung fand TANAGHO [Tanagho et al. 1970] die be-
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reits in Kapitel 3.4.1. beschriebene pathologische Anordnung der Muskulatur. 

Dies wird für die fehlende Propulsion verantwortlich gemacht. MOLLARD 

[Mollard & Paillot 1973] führt ebenfalls bei milder Obstruktion ohne Progres-

sion und Infektion die konservative medikamentöse Therapie durch und ver-

weist in seiner Arbeit auf die Ergebnisse von WILLIAMS [Williams & Hulme-

Moir 1970]. Er betont, dass die besten Ergebnisse chirurgischer Therapie in 

eben dieser Patientengruppe erreicht würden. PITTS [Pitts & Muecke 1974] 

betont, dass nur 15 % der beobachteten Befunde die Kriterien eines kongenita-

len Megaureters analog der Definition von WILLIAMS [Williams & Hulme-

Moir 1970] für den primären obstruktiven Megaureter erfüllen. PITTS [Pitts & 

Muecke 1974] beschreibt die erfolgreiche konservative Führung von 40 %  

seiner  113 Megaureteren und betont die höhere Komplikationsrate bei opera-

tiver Therapie mittels Neoimplantation gegenüber dem einfachen refluxiven 

Ureter. WHITACKER [Whitaker 1975, Whitaker & Johnston 1975] führt die 

Diskussion um die Therapiebedürftigkeit des Megaureters schließlich auf den 

urodynamischen Nachweis der relevanten Obstruktion zurück. Nicht alle nicht 

refluxiven Megaureteren seien obstruktiv. Er begründet den gestörten Harn-

transport mit der Unfähigkeit der Uretermuskulatur, einen Bolus zu formen. 

WHITACKER setzt sich 1976 mit der von WILLIAMS [Williams & Hulme-

Moir 1970] vorgeschlagenen Klassifikation auseinander und kommt zu dem 

Schluss, dass eine Einteilung nach Reflux, Blasenentleerungsstörung (sekun-

där!) und Obstruktion effektiv sein könne und betont, dass nicht alle nicht 

refluxiven Ureteren automatisch obstruktiv seien und warnt vor unnötigen und 

wenig erfolgreichen Operationen. PAGANO [Pagano & Passerini 1977] hinge-

gen besteht auf einer ausschließlich operativen Therapie.  RABINOWITZ 

[Rabinowitz et al. 1978] empfiehlt ebenfalls die operative Therapie, geht jedoch 

auch auf verschiedene ätiologische Grundmuster der massiven Ureterdilatation 

ein. BJORDAL [Bjordal et al. 1978] rät ebenfalls zur frühzeitigen ausgedehnten 

rekonstruktiven Chirurgie. RABINOWITZ [Rabinowitz et al. 1979] führte die 

chirurgische Rekonstruktion  mittels Resektion des engen Segments, Tailoring 

und Neoimplantation bei 83 Kindern zu 98 % erfolgreich aus und verweist 

darauf, dass die Neoimplantation ohne vorangegangener Modellage niemals 
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erfolgreich sei. Die 1976 von der Amerikanischen Gesellschaft für Kinderuro-

logie geschaffene Klassifikation der Megaureteren (s. Kapitel 3.4.1.) wurde von 

KING [King 1980] erläutert und zur allgemeinen Annahme empfohlen, da 

durch die eindeutige nomenklatorische Zuordnung auch eine bessere Einord-

nung der therapeutischen Empfehlungen möglich wird. KING geht in dieser 

Arbeit im Weiteren darauf ein, wie eine Obstruktion auszuschließen sei. Zu-

meist finde der Test nach WHITACKER [Whitaker 1975, Whitaker & 

Johnston 1975] Anwendung. Eine weitere Möglichkeit sei die endoskopische 

Kalibrierung des Ureterostiums und die Messung des sich entleerenden Urins 

nach Passage des Katheters in den dilatierten Anteil. Die Entleerung weniger 

Kubikzentimeter seien normal. Entleeren sich jedoch über den Katheter mehr 

als 10 bis 15 ccm, ist von einer Obstruktion auszugehen. Als weiteren Parame-

ter nimmt KING die Entleerungszeit nach retrograder Darstellung an. Wenn 

das Kontrastmittel 4 bis 6 Stunden im Ureter verbleibe, könne ebenfalls von 

einer Obstruktion ausgegangen werden. Schließlich erwähnt er die Diureseszin-

tigrafie mit Lasix-Studie, wenngleich hier die Quantifizierung schwierig er-

scheine. Serielle Untersuchungen seien hier von besonderer Bedeutung. WALZ 

[Walz & Hohenfellner 1983] gliedert seine retrospektive Studie in drei Zeitab-

schnitte mit unterschiedlichem therapeutischen Management. Es reichte von 

einer obligaten operativen Therapie, über einen konsequenten Ausschluss einer 

sekundären Megalisierung bei subvesikaler Obstruktion, bis hin zum vermehr-

ten nicht operativen Vorgehen bei zufällig diagnostiziertem symptomlosen 

Megaureter. DUNN [Dunn & Glasier 1985]  beschreibt die pränatale Diagnos-

tizierbarkeit des primären nicht obstruktiven Megaureters und verweist darauf, 

dass nur ein sehr kleiner Teil der mit einer Hydroureteronephrose aufgefalle-

nen Feten von einer intrauterinen Therapie profitiert hätten. Entscheidend sei 

die Sicherung der Obstruktion. MANDELL [Mandell et al. 1987] beschreibt 

die Koexistenz einer kongenitalen Megakalykosis mit einem segmentalen Me-

gaureter und verweist auch die fehlende Obstruktion in diesen Fällen und da-

mit die Benignität der Fehlbildung. Als diagnostischen Beweis sieht er einen 

prompten wash–out-Effekt in der Diurese-Renografie. OTTOLENGHI 

[Ottolenghi et al. 1988] geht in seiner Arbeit auf unterschiedliche therapeuti-



- 252 - 

4.5 Der primäre Megaureter 

 

  

sche Möglichkeiten des primären Megaureters im Neugeborenenalter ein. Er 

propagiert die konservative Führung bei nicht refluxiven Megaureteren milder 

und mittlerer Ausprägung, die früh-operative Therapie refluxiver Megaureteren 

und die transitorische Ureterostomie oder primäre Neoimplantation massiver 

Megaureteren. Insbesondere bei massiver Dilatation im Neugeborenenalter 

empfiehlt er die zweizeitige Operation mit temporärer Deviation, da die Miss-

erfolgs- und Reoperationsrate in dieser Altersstufe besonders hoch sei. 

BAKKER [Bakker et al. 1988] vergleicht die von HENDREN [Hendren 1969] 

beschriebene Technik der Modellage des Ureters mit der 1977 von 

KALICINSKI beschriebenen Faltungsmodellage im Tierexperiment 

[Kalicinski et al. 1977]. Nach seinen Ergebnissen sei der Faltung den Vorzug 

zu geben, da hier eine bessere Erhaltung der Blutversorgung möglich sei. Über 

die Anwendung der Plikation im Tierexperiment berichtet auch STARR [Starr 

1979]. BISHOP [Bishop et al. 1978] modifizierte die Rekonstruktionstechnik 

dahingehend, dass er ein V-förmiges Segment zur Verringerung des Ureter-

querschnittes resezierte und am Ende des submukösen Tunnels einen freien 

Lappen von Blasenmukosa das Neoostium decken lässt. Damit würde der anti-

refluxive Effekt verstärkt und die Länge des Tunnels weniger bedeutend.    

ESEN [Esen et al. 1987] kommt nach der Analyse von 246 megauretertragen-

den Niereneinheiten zu der zusammenfassenden Erkenntnis, dass die Korrek-

tur des kongenitalen primären Megaureters nur dann indiziert sei, wenn er mit 

einem Reflux assoziiert sei oder eine klinische Symptomatik bestehe. 

KEATING [Keating et al. 1989] geht erstmals auf die Besonderheit der präna-

tal und früh neonatal diagnostizierten Megaureteren ein. 20 von 23 neonatal 

erkannten Megaureteren bedurften keiner chirurgischen Therapie. Die thera-

peutische Entscheidung wurde anhand der DTPA-Szintigrafie getroffen, die 

eine ausgeglichene Funktion und einen guten Extraktionsfaktor zeigten. Hier 

sei von einer funktionell nicht relevanten Obstruktion auszugehen und die 

Langzeitergebnisse mit Erhalt der Nierenfunktion und Rückgang der Dilatati-

on bestätigten diesen Ansatz. Solange keine Beeinträchtigung der Nierenfunk-

tion vorliege, sei der nicht operative Weg einzuschlagen. SCHOLTMEIJER 

[Scholtmeijer 1989] nahm eine Sammelstatistik von 29 Megaureteren bei Pati-
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enten verschiedenen Alters vor und richtete sich im therapeutischen Vorgehen 

nach dem Grad der Dilatation. Er fand, dass milde mit mittlere Dilatationen 

überwiegend einer konservativen Führung unter medikamentöser Therapie und 

Funktionskontrolle zugänglich seien. Massive Dilatationen bedürften der ope-

rativen Therapie. PETERS [Peters et al. 1989] analysiert 47 Patienten mit pri-

märem obstruktiven Megaureter im Neugeborenenalter. Davon unterzog er 42 

einer operativen Therapie und nahm als entscheidendes Kriterium für die Ope-

rationsindikation die Ausscheidungsurografie. Der subtile Ausschluss einer 

Obstruktion im frühen Kindesalter ermögliche eine frühe operative Therapie 

und damit eine effektive Präservation der Nierenfunktion. KEATING verweist 

1990 auf das Dilemma der diagnostischen Unsicherheit in der Erkennung einer 

relevanten Obstruktion. Die Therapieentscheidung wurde an Hand des Exkre-

tionsfaktors in der DTPA-Szintigrafie getroffen. Eine Seitengleichheit schloss 

eine primäre operative Therapiebedürftigkeit aus. Im Verlauf zeigten dann 

auch 15 von 18 Megaureteren eine stabile unbeeinträchtigte Funktion und eine 

Normalisierung der Anatomie. Eine zunehmend hohe Rate der erfolgreichen 

konservativen Therapie weist auch BELLONI [Belloni et al. 1993] aus. Auch 

in dieser Studie war die Szintigrafie die entscheidende Methode zur Klassifizie-

rung als nicht oder minimal obstruktiv und damit dem nicht operativen Mana-

gement zugänglich. LIU beschrieb 1994 in seiner Studie zum Management des 

pränatal diagnostizierten primären Megaureters die konservative Therapie [Liu 

et al. 1994]. Sie erbrachte nach einer mittleren Beobachtungszeit von 3,1 Jahren 

zu 34 % eine spontane Regression, zu 49 % eine Persistenz der Dilatation. 17 

% der Kinder wurden wegen Durchbruchsinfektionen oder Abnahme der Nie-

renfunktion operiert. Auch er weist auf die Nierenfunktionsszintigrafie als 

hauptsächliches Entscheidungskriterium, unterstützt von sonografischen fol-

low-up, hin. Auch BEETZ [Beetz et al. 1994] konnte 70 % seiner 57 beobach-

teten Megaureteren konservativ führen. Die primäre Therapieentscheidung traf 

auch er mittels Diureseszintigrafie mit 99mTc- MAG3. Auf den gleichen An-

satz geht auch BASKIN [Baskin et al. 1994] ein, der 25 von 35 Neugeborenen 

unter strengen Kontrollbedingungen konservativ führte. BASKIN wie auch 

COZZI [Cozzi et al. 1993] setzten jedoch nicht die Abflussbeurteilung in der 
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Diureseszintigrafie, sondern die ungestörte Partialfunktion im 99mTc- DTPA 

Scan als Entscheidungskriterium ein. Demgegenüber führte MOLLARD 

[Mollard et al. 1993] nur 13 von 59 primären Megaureteren ohne Reflux kon-

servativ und räumt der Ausscheidungsurografie den höchsten Stellenwert in 

der Therapieentscheidung ein. Als Hauptargument für die aggressivere Be-

trachtung dieses Krankheitsbildes führt MOLLARD an, dass es nicht günstig 

sei, erst nach erfolgtem Funktionsverlust operativ tätig zu werden. SHOKEIR 

[Shokeir & Nijman 2000] verweist in seiner Übersichtsarbeit zum Megaureter 

darauf, dass das Dilemma in der Therapieentscheidung mit der Schwierigkeit 

des Ausschlusses einer relevanten Obstruktion beginne. 

 

In der Analyse der eigenen Studienergebnisse in Übereinstimmung mit der 

Mehrheit der Literaturzitate schließen wir uns dem überwiegend konservativen 

Vorgehen an. Als Hauptentscheidungskriterium dient primär das Ergebnis der 

99mTc –MAG3 Szintigrafie, in Wertung des Abflussverhaltens und der Seiten-

trennung. In der 10-Jahres-Übersicht konnten wir 50 % der Patienten konser-

vativ führen. Eine sonografisch dokumentierte Rückbildung der Dilatation der 

Harnwege bei stabiler Funktion der betroffenen renalen Einheit konnten wir 

für 11 von 12 Megaureteren konstatieren. Die konservative Führung setzt je-

doch eine konsequente Dispensairebetreuung mit regelmäßigen sonografischen 

und in größeren Abständen auch szintigrafischen Kontrollen voraus, wie unser 

einer Fall mit im dritten Lebensjahr dekompensierter Obstruktion zeigt. Als 

Entscheidungskriterium wurde die 99mTc-MAG3-Diureseszintigrafie ange-

wandt, analog zu den Erfahrungen von BEETZ [Beetz et al. 1994]. Wir stim-

men mit MOLLARD [Mollard et al. 1993] dahingehend überein, dass die allei-

nige Entscheidung nach dem Funktionsverlust den diagnostischen Vorteil auf-

hebt, der durch präsymptomatische Einordnung der Nierenfehlbildung er-

bracht wird. Gerade in Bezug auf die Obstruktionsdiagnostik, die sich bei 

distalem Befund schwieriger gestaltet, halten wir die Möglichkeit der Lasix-

Studie in der dynamischen szintigrafischen Untersuchung mit 99mTc-MAG3 

für eine essentielle Entscheidungshilfe. Der Anteil der betroffenen Nierenein-

heit an der seitengetrennten Funktionsbeurteilung nehmen wir erst als zweites 
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Kriterium in der Therapieentscheidung an. Im Gegensatz zu MOLLARD 

[Mollard et al. 1993] setzen wir die Ausscheidungsurografie lediglich bei unkla-

ren anatomischen Verhältnissen ein. Die rein visuelle Beurteilung des 

Abstroms des Kontrastmittels aus dem dilatierten Ureter ist wesentlich subjek-

tiver und weniger aussagekräftig als die Berechnung und Visualisierung der 

Abflussverhältnisse im Nierenscan, insbesondere unter Einbeziehung der La-

sixstudie. Ähnlich wie in der Diagnostik der Doppelnieren kann auch die Mag-

netresonanztomografie additiv zur Klärung der strukturellen Gegebenheiten 

beitragen.  

 

Bezüglich der operativen Korrektur des primären obstruktiven Megaureters 

schlug ÖZEN [Ozen et al. 1993] die intravesikale Plikatur in Verbindung mit 

einer Neoimplantation in COHEN-Technik vor [Cohen 1975], ähnlich dem 

von WHITMORE [Whitmore & Ehrlich 1988] referierten Vorgehen. 

RIEDMILLER [Riedmiller et al. 1984] berichtet über die Verringerung der 

supravesikalen Angulation des Ureters nach Neoimplantation als Komplikati-

onsmöglichkeit mittels der 1969 von TURNER-WARWICK beschriebenen 

und von MIDDLETON [Middleton 1980] für jede Neoimplantation ange-

wandten Psoas hitch-Technik. Auch GEARHART [Gearhart & Woolfenden 

1982] propagierte ihre Anwendung bei der Neoimplantation von Megaurete-

ren. Zur Verfeinerung der Modellagetechnik beschieb SCHROTT [Schrott & 

Sigel 1982] die Schichtmodellage zur besseren Erhaltung der Gefäßversorgung 

des Ureters.   

 

In Analyse der ausgewerteten Fälle kommen wir analog des Trends in der Lite-

ratur zu dem Schluss,  dass der primäre nicht refluxive Megaureter nach präna-

taler Diagnostik keiner primären operativen Therapie bedarf. Das diagnosti-

sche Management ist darauf gerichtet, den Grad der obstruktiven Komponente 

der Harntransportstörung zu erkennen. Dies gelingt mittels Nierenfunktions-

szintigrafie mit Lasix-Studie, insbesondere in seriellen Untersuchungen, relativ 

zuverlässig. Weiterer Grundbaustein der konservativen Führung ist die so-

nografische Kontrolle auf Zunahme oder Rückgang der Dilatation des Nieren-
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beckens und des Ureters. Eine Operationsindikation ist immer dann gegeben, 

wenn eine progrediente Dilatation, eine durch Lasix nicht mehr überwindliche 

Obstruktion und Harnwegsinfekte beobachtet werden. Im Falle der Notwen-

digkeit einer operativen Korrektur erscheint die Modellage im Sinne der nach 

BISCHOFF [Bischoff 1961] modifizierten HENDREN-Modellage [Hendren 

1969], kombiniert mit einer antirefluxiven Neoimplantation nach 

POLITANO-LEADBETTER und gegebenenfalls einem Psoas-hitch die ge-

eignete therapeutische Strategie zu sein. 
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4.6 Urethralklappen 

 

Bei 24 Knaben wurden in der pränatalen Diagnostik verschiedene Auffälligkei-

ten gefunden. Das pränatalsonografische Bild war multiform und zeigte nur bei 

zwei Feten die als Maximalpathologie zu definierende Kombination aus bilate-

raler Hydronephrose mit Megaureter, Megazystis und Oligo-Anhydramnie. 

Bilaterale Befunde an Nieren und Ureteren überwiegen andere Befundkonstel-

lationen. Zwei Kinder zeigten einen fetalen Aszites, der nach WILLIAMS 

[Williams et al. 1973] zu 1 % der Feten mit Urethralklappen auftreten soll. 

REIFFERSCHEIDT [Reifferscheid 1990] fand diesen Befund ebenfalls bei 2 

von 13 Neugeborenen. Wiederholt finden sich ähnliche Kasuistiken 

[Bettelheim et al. 2000]. Es scheint sich hier, ähnlich der Urinombildung, die 

wir in einem Fall beobachteten, um einen spontanen Entlastungsmechanismus 

zu handeln. Eine ähnliche Überlegung stellte auch YERKES [Yerkes et al. 

2001] an. Von einer spontanen Bildung und Rückbildung eines Urinoms be-

richtet auch BALCOM [Balcom et al. 1999]. Nach HUTTON [Hutton et al. 

1994] ist die pränatale Erkennbarkeit einer Harnwegsdilatation bei Knaben mit 

Urethralklappen ein negativer Prädiktor für die Nierenfunktion und das Über-

leben der Kinder. In einer weiteren Untersuchung ging HUTTON 1997 

[Hutton et al. 1997] der pränatalen Befundkonstellation nach. Er fand, gemes-

sen an den Dilatationsbefunden im zweiten Schwangerschaftstrimester, signifi-

kante Unterschiede im Outcome der Patienten, je nach alleiniger Blasendilata-

tion, milder oder starker Erweiterung der supravesikalen Harnwege. JEE [Jee 

et al. 1993a], DINNEEN [Dinneen et al. 1993] und REINBERG [Reinberg et 

al. 1992a, b] fanden entsprechende Ergebnisse. In einer Multivarianzanalyse 

konnte OLIVEIRA [Oliveira et al. 2000] nachweisen, dass lediglich die Oligo-

hydramnie und der Nachweis einer Megazystis einen prädiktiven Wert bezüg-

lich der subvesikalen Obstruktion besitzen. Sensitivität und Spezifität betrugen 

für beide Zeichen kombiniert in seiner Studie 60 rsp. 98,5 %. Da unsere Studie 

nicht von der Gesamtheit der pränatalen Auffälligkeiten ausging, kann hier 

kein direkter Vergleich angestellt werden. Allerdings fanden wir diese Sympto-

menkombination bei keinem Kind, das keine Urethralklappen aufwies. Ande-
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rerseits waren sowohl die Oligohydramnie, als auch die Megazystis seltene Be-

funde bei unseren Knaben mit Urethralklappen.  

Es kann gefolgert werden, dass die Prognose der Nierenfunktion dieser Kinder 

erheblich von dem Ausmaß der Dysplasie zum Zeitpunkt der Geburt abhängt. 

Zusammen mit der von KAEFER [Kaefer et al. 1996] beschriebenen Vorher-

sagequalität einer angehobenen Echogenität des Nierenparenchyms pränatal 

und der beobachteten Blasenwandverdickung kann ein sehr hohes prädiktives 

Maß für eine der Dilatation zugrunde liegende Obstruktion und die damit 

deutlich schlechtere Prognose erreicht werden. Auf die Differentialdiagnose 

einer fetalen Megazystis geht MCHUGO [McHugo & Whittle 2001] ausführ-

lich ein und verweist auf die nur ausnahmsweise, wie im Fall der Maximalpa-

thologie von Urethralklappen,  mögliche genaue Zuordnung der Fehlbildung. 

 

Fetaltherapeutische Maßnahmen beinhalten neben der Fruchtwasserauffüllung 

den Versuch des vesiko-amnialen Shuntings bzw. der Entlastung durch serielle 

Punktionen. Über Notwendigkeit und Erfolgschancen fetaltherapeutischer 

Interventionen gibt es eine Vielzahl von Meinungen. Sie werden in mehreren 

Übersichtsarbeiten zusammengefasst [Agarwal & Fisk 2001, Freedman et al. 

2000]. So beschrieb MANNING bereits 1986 [Manning et al. 1986], dass fetale 

Interventionen selten erfolgversprechend für den Schutz der Nierenfunktion 

sei. So auch COMBLEHOLME [Crombleholme et al. 1990], der in einer gro-

ßen Serie von 40 behandelten Feten im Fruchtwasserersatz und der pränatalen 

Dekompression einen effizienten Effekt auf die Prävention der Lungenhy-

poplasie sah, jedoch keine Effizienz zur Verhinderung der Nierendysplasie 

durch fetalchirurgische Maßnahmen finden konnte, was er auf den späten 

Zeitpunkt des Einsetzens der Therapie zurückführte. Zu sehr ähnlichen Er-

gebnissen kommen auch MCLORIE [McLorie et al. 2001] und HOLMES 

[Holmes et al. 2001]. Sie geben beide an, dass das Oligohydramnion gut durch 

Shuntings oder Amnioninfusion behandelt werden kann und damit ein günsti-

ger Einfluss auf die konsekutive Lungenhypoplasie ausgeübt werden, die Nie-

renfunktion jedoch weder vorausgesagt, noch sicher positiv beeinflusst werden 

könne. Auch MAKINO [Makino et al. 2000] erreichte bei seinen Patienten 

durch das vesiko–amniale Shunting eher schlechte Ergebnisse. 
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GREENFIELD [Greenfield 1997] führt dies auf die ausstehenden Auswahlkri-

terien für Fälle, in denen ein Funktionserhalt noch möglich ist, zurück. Zur 

Auswahl dieser erfolgversprechenden Fälle, in denen die Dysplasie noch nicht 

zu einer unumkehrbaren Funktionsstörung geführt hat, wird die fetale  Urina-

nalyse diskutiert. ELDER [Elder et al. 1990] führte bereits aus, dass die erhoff-

ten Ergebnisse aus der fetalen Urinanalyse mit einer Natriumkonzentration 

von unter 100 mg/l, Chlorid unter 90 mg/l und einer Osmolarität von unter 

210 mOsm ein günstiger Prognosefaktor seien, nicht Bestand haben könnten. 

Sie korrelierten nicht mit der postnatalen Nierenfunktion. EVANS [Evans et 

al. 1991] und JOHNSON [Johnson et al. 1994] konnten einen höheren Vor-

aussagewert durch serielle Urinpunktionen und die Einbeziehung weiterer Pa-

rameter, wie Kalzium, Protein und Beta-2-Mikroglobulin, erreichen. EVANS 

folgert weiter, dass eine aggressive und frühzeitige Dekompression der gestau-

ten fetalen Harnwege gerade bei den Feten einen positiven Effekt habe, deren 

Urinzusammensetzung sich nach Dekompression verbessere, deren Obstrukti-

on sich jedoch durch Wiederauftreten der Megazystis als relevant erweise. Auf 

die Rolle der Fruchtwassermenge, welche nach erfolgter Entlastung normali-

siert werden muss, für die lebenslimitierende Lungenhypoplasie weist er expli-

zit hin. FREEDMAN [Freedman et al. 1996] weist daraufhin, dass eine Viel-

zahl der Outcome-Studien nach fetaler Urinanalyse verschiedene Grunddiag-

nosen vermenge und somit ihr globaler Voraussagewert wegen der unter-

schiedlichen zugrunde liegenden Pathomechanismen schwer zu interpretieren 

sei. In seiner Analyse von 55 fetalen Patienten, die wegen Oligohydramnie und 

bilateraler Nierenaffektion behandelt wurden, 13 Knaben mit Urethralklappen 

waren. Von diesen konnte aus der Urinanalyse für 7 eine gute Prognose er-

rechnet werden, von denen wiederum 6 einen Shunt erhielten. Ebenfalls einen 

Shunt erhielten drei der 6 Feten mit schlechter Prognose. Der Autor errechnet 

eine Überlebensrate von 67  % bei den geshunteten Feten mit einem Anteil 

von 33 % Niereninsuffizienz. NICOLINI [Nicolini & Spelzini 2001] unterzog 

eine Vielzahl biochemischer Marker im Fetalurin einer kritischen Analyse und 

fand ebenfalls keine sicheren Aussagen. 
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QUINTERO [Quintero et al. 1995] geht in der Fetaltherapie noch einen 

Schritt weiter zur kausalen Behandlung der Klappen mittels perkutaner fetaler 

Zystoskopie und elektrischer Klappenresektion. Der letale Ausgang seines Fal-

les weist aber auf die gleiche Problematik der Patientenselektion für die Fetal-

therapie hin. EHRICH [Ehrich 1997] weist zusammenfassend auf die Proble-

matik und statistische Unzuverlässigkeit der fetalen Urinanalyse hin, ohne je-

doch ihren Wert generell anzuzweifeln. Vor einer Überinterpretation ist zum 

gegenwärtigen Zeitpunkt jedoch zu warnen. 

 

In unserem Krankengut wurde nur in vereinzelten Fällen die Indikation zur 

Fetaltherapie gesehen. In einem Fall mit massiver Megazystis erfolgte nach 

Shuntverlust die serielle Blasenpunktion, bei einem Kind ohne gravierende 

Megazystis die zweifache Punktion der bilateralen Hydronephrosen. Bei einem 

Kind mit massivem Aszites ohne sonografische Harnwegsauffälligkeit erfolgte 

die Einlage eines peritoneo-amnialen Shunts. Ob und inwieweit diese Maß-

nahmen entscheidend für die Prognose der Kinder waren, lässt sich nicht ent-

scheiden.  

 

Sechs der 18 Kinder benötigten postnatal eine Form der Atemunterstützung, 

das sind 30 %. Damit findet sich unter unseren Patienten ein sehr hoher Anteil 

von Kindern mit schlechter pulmonaler Ausgangssituation. Auffällig ist dies 

insbesondere im Gegensatz dazu, dass nur bei 14 % unserer Patienten ein Oli-

gohydramnion ausgewiesen wurde. Dies ist mit den Berechnungen von 

POMPINO und Mitarb. [Pompino et al. 1995] aus einer europäischen Multi-

zenterstudie nicht in Übereinklang zu bringen, die keine Unterschiede im 

APGAR-Score zwischen ihren beiden Gruppen mit Diagnosenstellung im ers-

ten und nach dem zweiten Lebensmonat fanden. Allerdings muss hier von 

unterschiedlichen Patientenpopulationen ausgegangen werden, denn die Rekru-

tierung der Patienten zwischen 1975 und 1984 in der Multizenterstudie lässt 

davon ausgehen, dass es sich hier um keine Kinder nach pränataler Diagnostik 

handelt.  
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Hervorzuheben ist, dass im Rahmen der postnatalen Diagnostik bei 16 der 

Kinder eine bilaterale Nierenpathologie gefunden wurde. Dieser Prozentsatz 

von 89 % fällt noch höher aus, als die 55 % pränataler bilateraler Auffälligkei-

ten. Postnatal sind jedoch neben den Hydronephrosen und Megaureteren auch 

die vesiko-ureteralen Refluxe, die Dys- und Hypoplasien und die stummen 

Nieren mit aufgezählt. POMPINO [Pompino et al. 1990] fand in seiner Grup-

pe der sehr jungen Kinder 56 % bilaterale Refluxe. Den Anteil stummer Nieren 

weist er nicht gesondert aus. Wir fanden in 44 % primär funktionslose Nieren-

anlagen. Hierzu ist der Beitrag von HAECKER [Haecker et al. 2002] interes-

sant, der 13 primär stumme Nieren bei Patienten mit Urethralklappen histolo-

gisch untersuchte. Er fand, dass in 80 % der Fälle eine primäre Dysplasie Ursa-

che der Funktionslosigkeit war. Sekundäre Pathologien wie Atrophie, Fibrose 

und Nephritis pfropften sich auf.  

 

Die Abfolge des diagnostischen Vorgehens wird von allen Autoren ähnlich 

angegeben. Versuche, das Miktionszysturethrogramm durch die Sonografie zu 

ersetzen [Bates & Coley 2001, Williams et al. 2001], konnten sich nicht durch-

setzen. BERGER hat 1989 eine umfassende Untersuchung des supravesikalen 

Harntraktes von 15 Säuglingen mit Urethralklappen vorgelegt [Berger et al. 

1990]. Unter diesen befanden sich allerdings vier Kinder ohne Sekundärfolgen 

auf Blase und supravesikalen Harntrakt. Er wies jedoch im Ergebnis seiner 

verschiedenen Funktionsuntersuchungen darauf hin, dass trotz gesunkener 

Mortalität der Knaben mit Urethralklappen eine unverändert sehr hohe Morbi-

dität bestehen bleibe. Prognostische Aussagen zur Globalfunktion bei einzel-

nen Patienten bleiben jedoch schwierig [Onuora et al. 2000, Sharma et al. 

2001]. Auch wir fanden bei 50 % der hinreichend bezüglich ihrer Nierenfunk-

tion dokumentierten 12 Patienten bereits initial eine Einschränkung der Nie-

renfunktion.  Eine echte Korrelationsanalyse, z.B. mit den pränatalen Befun-

den, verbietet sich jedoch auf Grund der uneinheitlichen diagnostischen Maß-

nahmen im 10-Jahres-Zeitraum. 

 

Wie auch POMPINO [Pompino et al. 1990], ENGELSKIRCHEN 

[Engelskirchen 1990] und im Gegensatz zu WALKER [Walker & Padron 
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1990] und auch DUCKETT noch 1997 [Duckett 1997], halten wir die früh-

definitive Therapie der Urethralklappen durch endoskopische Ablation für die 

Methode der Wahl. Eine supravesikale Harnableitung kann den Folgen der 

Dysplasie im Sinne eines zunehmenden Nierenfunktionsverlustes, wie auch 

TIETJEN [Tietjen et al. 1997] und GHALI [Ghali et al. 2000] beschreiben, 

nicht entgegenwirken. Ganz im Gegenteil, so kommen WALKER [Walker & 

Padron 1990], CLOSE [Close et al. 1997] und DUCKETT [Duckett 1997] zu 

dem Schluss, verhindert eine supravesikale Urindeviation die Regeneration der 

Blasenfunktion und eröffnet damit eine weitere Vielzahl von Problemen, bis 

hin zur Unmöglichkeit der orthotopen Ureterozystoneostomie nach Nieren-

transplantation. Dem widerspricht JAURIGUIZAR [Jaureguizar et al. 2000], 

der in Anzahl und Art der Blasendysfunktion zwischen primär klappenresezier-

ten und temporär abgeleiteten Patienten keinen Unterschied findet. LIARD 

[Liard et al. 2000] sieht in der Anlage einer hohen Y-Ureterostomie nach 

SOBER eine gute Alternative, um einerseits den supravesikalen Harntrakt zu 

entlasten und andererseits die Blasenfunktion zu sichern. SALOMON 

[Salomon et al. 1997] verglich die Verläufe von nierentransplantierten Klap-

penkindern mit denen anderer Grunddiagnosen und fand keinen statistisch 

signifikanten Unterschied zwischen beiden Gruppen, verweist jedoch darauf, 

dass der Langzeitverlust der Transplantatfunktion der Kinder mit U-

rethralklappen in Zusammenhang mit der Dysfunktion des unteren Harntrak-

tes zu sehen sei.  

Auch SMITH [Smith et al. 1996] kommt in seiner Analyse von 100 behandel-

ten Knaben mit verschiedenen Techniken zu dem Schluss, dass die U-

rethralklappen mittels primärer Ablation behandelt werden sollten. Die Lang-

zeitergebnisse, gemessen an der Häufigkeit der terminalen Niereninsuffizienz, 

zeigen keine Unterschiede nach den Operationstechniken. Supravesikale Urin-

deviationen stellten eine Vielzahl aufwendiger chirurgischer Prozeduren dar. 

Im Falle einer technischen Unmöglichkeit der primären Klappenbehandlung 

empfiehlt er die Vesikostomie. Sie könne auch bei Patienten ohne Reaktion auf 

die primäre Klappenablation vorgenommen werden, habe aber keinen positi-

ven Einfluss auf die Nierenfunktion. Für die Sinnfälligkeit einer supravesikalen 
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Diversion fehlen SMITH [Smith et al. 1996] die harten Beweise für den Bene-

fit.   

Eine Vielzahl endoskopischer Techniken wurde entwickelt, um die Klap-

penablation bereits im Neugeborenenalter ohne Gefahr für den Sphinkter in-

ternus oder der postoperativen Striktur vornehmen zu können. So wurde die 

antegrade Resektion via Zystostomie von ZAONTZ [Zaontz & Firlit 1986], 

DATTA [Datta 1987] und TAKEDA [Takeda et al. 1992] propagiert. 

WHITACKER [Whitaker & Sherwood 1986] und DEANE [Deane et al. 1988] 

gaben der Methode der Elektroresektion unter röntgenologischer Sicht den 

Vorzug. Auf der Suche nach schonenderen Methoden kamen dann wieder kal-

te Resektionstechniken mit verschiedenen Instrumenten zur Anwendung, so 

der Fogarty-Katheter [Diamond & Ransley 1987, Kyi et al. 2001], Mohans´s 

Valvutom [Abraham 1990], das kalte Sachse-Messer [Tank 1986] oder ein mo-

difiziertes Venenvalvutom [Cromie et al. 1994].  

NIELSON [Nielson 1990] verweist auf die extrem hohe Rate von Komplikati-

onen durch Striktur oder Inkontinenz, wie sie in verschiedenen Arbeiten ange-

geben werden.  

Die Elektroresektion ist überwiegend vollständig verlassen worden, wird ihr 

doch die höchste Stenoserate zugesprochen. Die kalte Resektion führt, mit 

welcher der angegebenen Methoden auch immer, gewiss zu einem suffizienten 

Resektionsergebnis, allerdings muss eine eingeschränkte Übersichtlichkeit 

durch minimale Blutungen während des Manövers eingerechnet werden. 

EHRLICH [Ehrlich et al. 1987] setzte den Neodym–YAG-LASER zur endo-

skopischen Klappenresektion ein. Diesem Vorgehen haben wir uns, wie viele 

andere Arbeitsgruppen komplett angeschlossen [Bhatnagar et al. 2000, Stuhl-

dreier et al. 2001]. Die Resektionstechnik der Urethralklappen mittels einer 400 

µm dicken bare fiber ist durch dünnste Neugeboreneninstrumente (Zystoskop 

der Firma Wolf 5,6 Chr.) möglich. Die geplant mehrzeitige Klappenablation 

ermöglicht ein schonendes Vorgehen. 

 

Der Gruppe der pränatal diagnostizierten Kinder konnten wir 19 Knaben ge-

genüberstellen, deren Urethralklappen sich später durch eine Symptomatik zu 

erkennen gaben. Drei dieser Knaben wurden unmittelbar nach der Geburt 
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auffällig und sind somit auf Grund der Schwere des Befundes eher der pränata-

len Gruppe zuzuordnen, wären sie doch  bei entsprechend subtiler pränataler 

Sonografie ebenfalls auffällig geworden. Dies ist ein Postulat, muss jedoch an-

hand der unmittelbar postnatal erstellten sonografischen Befunde angenom-

men werden. 

 

Die verbleibenden 16 Knaben waren überwiegend der Gruppe der Patienten 

mit milden Klappenbefunden, wie sie PIERETTI [Pieretti 1993] bezeichnet, 

zuzuordnen. Wie auch PIERETTI konnten wir bei diesen Kindern eine signi-

fikant geringe Auswirkung auf den supravesikalen Harntrakt beobachten. Die 

alleinige endoskopische Therapie der Klappen brachte die Symptomatik zum 

Stillstand und lediglich in einem Falle war eine Therapie der supravesikalen 

Harnabflussstörung notwendig.  Somit kann gefolgert werden, dass die präna-

tale Erkennbarkeit einer Harntransportstörung, unabhängig von ihrem zu die-

sem Zeitpunkt erfassbaren Ausmaß, ein negativer Indikator für die postnatale 

Morbidität bei Kindern mit Urethralklappen ist. 

 

Prognose für die Nierenfunktion 

Den Daten großer nordamerikanischer und europäischer Studien [Avner et al. 

1995, Ehrich et al. 1992] ist zu entnehmen, dass Nierendysplasie und obstruk-

tive Uropathie und hier besonders die Urethralklappen bei den Knaben die 

Hauptindikation für Nierenersatztherapie und Transplantation in den ersten 5 

Lebensjahren darstellen. 

In der Gruppe der pränatal diagnostizierten Kinder fanden wir bei 5 von 18 

weiter verfolgbaren Kindern (mittlere Beobachtungszeit 42,5 Monate) eine 

deutliche Niereninsuffizienz, bei Zweien dieser sogar im terminalen Stadium. 

Weitere sechs Kinder zeigen eine reduzierte Gesamtclearance auf. Von den 

postnatal diagnostizierten Kindern befinden sich lediglich die drei mit unmit-

telbar postnatal erkennbarer Symptomatik im Stadium der kompensierten Re-

tention. Drei weitere Kinder zeigten eine erniedrigte Gesamtclearance, alle 

anderen Kinder dieser Gruppe sind bezüglich ihrer Nierenfunktion unauffällig. 

Dies untermauert die bekannte Erkenntnis, dass die Prognose für die Nieren-

funktion bei Kindern mit Urethralklappen um so schlechter ist, je früher die 
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Diagnose erkennbar  wird.  Eine  Unterteilung  in  Patienten  mit schwerer 

Symptomatik und entsprechend Auswirkungen auf den supravesikalen Harn-

trakt und solche mit milder Klappenkrankheit scheint somit aus dem Blickwin-

kel der Prognose sehr sinnvoll. Ausgehend von dem pränatalen Diagnostikum 

der Sonografie, welches in erster Linie Erweiterungen des supravesikalen Harn-

traktes darstellt, müssen also die wegen Urethralklappen pränatal auffälligen 

Kinder eo ipso der ersteren Gruppe zuzuordnen sein. Wie auch POMPINO 

[Pompino et al. 1995] sind wir der Auffassung, dass eine gemeinsame Betrach-

tung dieser beiden Patientengruppen zu einer Verwischung der schlechten 

Prognose bezüglich des harnableitenden Systems der erstgenannten Gruppe 

führen muss.  

DENES [Denes et al. 1997] konnte zeigen, dass das Serumkreatinin bei Initi-

altherapie und während des ersten Lebensjahres ein guter Prognosefaktor für 

die Nierenfunktion ist.  

NAKAYAMA [Nakayama et al. 1986], REINBERG [Reinberg et al. 1992a, b] 

und ROTH [Roth et al. 2001] konnten anhand ihrer Patientendaten zeigen, 

dass die Frühdiagnose dank pränataler Diagnostik und die damit früh einset-

zende Therapie, ob mit oder ohne supravesikaler Diversion, keine Verbesse-

rung der Prognose der Nierenfunktion der betroffenen Kinder erbringen 

konnte. REINBERG konnte ebenfalls 1992 zeigen, dass die körperliche Ent-

wicklung der betroffenen Kinder in erster Linie von der Nierenfunktion be-

stimmt wird und unabhängig vom eingeschlagenen therapeutischen Weg die 

Insuffizienzrate 50 % betrage [Reinberg et al. 1992a, b]. CONNOR [Connor & 

Burbige 1990] fasste die Ergebnisse von CHURCHILL [Churchill et al. 1983] 

und WARSHAW [Warshaw et al. 1985] zusammen und fand auch in seiner 

eigenen Studie eine gute Korrelation des Serumkreatinins mit vollendetem ers-

ten Lebensjahr zur späteren Nierenfunktion. Alle seine Patienten mit einem 

Serum-Kreatinin von unter 1 mg /100 ml zeigten im weiteren Verlauf eine 

unbeeinträchtigte Nierenfunktion. Diese Aussage gilt unverändert, unabhängig 

vom gewählten therapeutischen Vorgehen [Bajpai et al. 2001]. RÖSCH [Rosch 

et al. 1995] unterzog eine Gruppe von 37 Klappenpatienten einer weiterrei-

chenden nephrologischen Untersuchung, die neben den Basisparametern auch 

die Parathormonbestimmung und einen Durstversuch beinhalteten. Er fand 
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heraus, dass 14 von 20 Kindern mit normaler glomerulärer Filtrationsrate und 

morphologisch wie urodynamisch guter Gesamtsituation Zeichen für eine 

Schädigung an distalem Tubulus und Sammelrohrsystem zeigten. Auch die 

Parathormonspiegel zeigten im Gegensatz zur Kontrollgruppe einen hoch sig-

nifikanten Unterschied.  

TEJANI [Tejani et al. 1986] veröffentlichte eine Studie von 25 Knaben mit 

Urethralklappen und fand bei diesen heraus, dass die verspätete Diagnosenstel-

lung jenseits des zweiten Lebensjahres und die Refluxpersistenz nach Klap-

penbehandlung ein negativer Prädiktor für die zu erwartende Nierenfunktion 

sei. Er weist allerdings nicht aus, um welche Grade der Klappenkrankheit es 

sich bei seinen Patienten handelte und ob die verspäteten Diagnosen wirklich 

Folge der Verkennung einer massiven Klappenkrankheit war oder ob es sich 

bei einem Teil dieser Patienten um die in unserem Krankengut als wesentlich 

weniger betroffene postnatale Gruppe handelte. Es ist jedoch nach den Out-

come-Daten von TEJANI anzunehmen, dass hier von wirklich spät erkannten 

schweren Klappenkrankheiten auszugehen ist. 

FARHAT [Farhat et al. 2000] unterteilt seine 50 Patienten nach den Ausgangs-

befunden an supravesikalem Harntrakt und Nierenfunktion in drei Gruppen 

und kommt zu dem Schluss, dass diese weit mehr als der therapeutische Weg 

die Prognose der Kinder bestimmen. MERGUERIAN [Merguerian et al. 1992] 

korrelierte die Befunde von 102 Patienten mit einem minimalen follow up von 

10 Jahren zu den Ausgangsbefunden im ersten Lebensjahr. Er fand, dass kein 

Patient mit einer normalen Niere auf einer Seite niereninsuffizient geworden 

sei. Die Präsenz eines bilateralen Nierenbefalles, einschließlich Hydronephrose 

und Funktionslosigkeit, war signifikant höher bei den Patienten mit späterer 

Niereninsuffizienz. Auch dies lässt sich mit unserer Beobachtung in Überein-

klang bringen, dass die Kinder der pränatal diagnostizierten Gruppe in einem 

wesentlich höheren Anteil einen bilateralen Nierenbefall aufwiesen und auch 

die meisten primär funktionslosen Nieren zeigten, welche wiederum besonders 

häufig mit einem pathologischen Befund der Gegenseite kombiniert waren. 

Andererseits zeigten die funktionslosen Nieren überzufällig häufig einen hoch-

gradigen Reflux.  
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Dies führt über zur Diskussion um die pop-off Effekte und ihren Einfluss auf 

die Nierenfunktion und die spätere Blasenfunktion. Als spontane Reduk-

tionsmechanismen des erhöhten Blasendruckes können angesehen werden: der 

massive Reflux, der massive Reflux mit ipsilateraler Dysplasie, der offen ge-

bliebene Urachus, große Blasendivertikel und die Urinombildung. Unserer 

Meinung nach müsste auch der Urinaszites als Form der spontanen Uri-

nomdrainage nach intraabdominell dazu gerechnet werden. HOOVER be-

schrieb bereits 1982 [Hoover & Duckett 1982] den günstigen Effekt dieser 

pop-offs auf die Erhaltung der Nierenfunktion. Sie konnten zeigen, dass Kin-

der mit unilateralem Reflux, der nach Klappenablation persistiert, eine hohe 

Dysplasierate auf der betroffenen Seite haben und fassten dies als Reflux–

Dysplasie-Syndrom zusammen. Es ging dann zumeist mit einer unbeeinträch-

tigten Funktion der Gegenseite einher. Diese Befunde wurden von 

GREENFIELD [Greenfield et al. 1983] und RITTENBERG [Rittenberg et al. 

1988] bestätigt. CUCKOW [Cuckow et al. 1997] zweifelte diesen Mechanismus 

als Protektion der Nierenfunktion an und fand unter seinen 13 Patienten nicht 

den erhofften Effekt auf den Schutz der Nierenfunktion. KAEFER [Kaefer et 

al. 1995] konnte zeigen, dass die pop-off - Mechanismen ebenfalls einen güns-

tigen Einfluss auf die Entwicklung der Blasenfunktion haben. Somit kann ge-

folgert werden, dass die spontanen Entlastungsmechanismen des Blasendru-

ckes wirklich existieren und als günstiges Zeichen für Nierenfunktion und Bla-

senfunktion gewertet werden können. Dies entspricht auch zum Teil den Beo-

bachtungen in unserem Krankengut. Wir fanden keine sekundäre Fornixrup-

tur, wie sie von SPITZ [Spitz et al. 1994] berichtet wurde, jedoch eine Uri-

nombildung bereits während der Schwangerschaft. Auch in unserem Fall war, 

wie bei BALCOM [Balcom et al. 1999], BARRY [Barry et al. 1974], 

FERNBACH [Fernbach et al. 1990] und RITTENBERG [Rittenberg et al. 

1988] die Nierenfunktion des betroffenen Organs erhalten. FERNBACH weist 

jedoch daraufhin, dass die Gesamtfunktion der Nieren abhängig von der Harn-

transportstörung der Gegenseite zu sehen ist.  

 

Einigkeit besteht dahingehend, dass die Mortalität der Kinder mit Ure-

thralklappen erheblich gesunken ist dank der erheblichen Verbesserung der 
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Möglichkeit der Neugeborenenmedizin, einschließlich der pränatalen Therapie 

durch Fruchtwasserauffüllung und Lungenreifeinduktion, der erheblich fortge-

schrittenen Möglichkeiten der Intensivmedizin und der rasanten Entwicklung 

der Möglichkeiten der Nierenersatztherapie auch im sehr jungen Kindesalter. 

So konnte die Morbidität von 52 % [Williams et al. 1973] auf 4 % und weniger 

[Evins & Lorenzo 1979, Williams 1977] gesenkt werden. Unbenommen bleibt 

jedoch die hohe Morbidität dieser Kinder im weiteren Leben unabhängig von 

bisher beschriebenen therapeutischen Wegen. Neben der Niereninsuffizienz als 

lebensbedrohlichem Folgezustand bleiben als wesentlicher Bestandteil der 

Morbidität dieser Knaben die urodynamischen Veränderungen der gestörten 

Blasenfunktion zu diskutieren. Sie können bis hin zur Gefährdung der Trans-

plantatfunktion wichtig werden (s.v.). Erst durch die Verfeinerung der urody-

namischen Techniken und die Großzügigkeit der Anwendung dieser Untersu-

chungstechnik in einem weiten Feld des kinderurologischen Krankengutes ist 

die Möglichkeit entstanden, auch die Anzahl der Inkontinenzen nach endos-

kopischer Therapie und die das Leben dieser Knaben begleitenden Folgeer-

scheinungen der Enuresis genauer zu beleuchten. FESTGE [Festge 1990] hat 

bereits vier bis 12 Wochen nach endoskopischer Klappentherapie im ersten 

Lebensjahr urodynamische Untersuchungen vorgenommen. Er fand bei vier 

der sieben Knaben Messwerte im Bereich des druckkompensierten Flows mit 

normalisiertem Fluss und erhöhten Miktionsdruckwerten. Bei Kontrollen zwi-

schen 2 ½ und 8 Jahren fand er eine allmähliche Normalisierung von 5 Mikti-

onen. Bei zwei Kindern zeigte sich eine Flussdekompensation. Auch in der 

Füllungsphase waren erhöhte Druckwerte erkennbar. Eine low compliance 

bladder fand sich bei vier von sieben Kindern, bei fünf von sieben eine ausge-

prägte Detrusorinstabilität. KIM [Kim & Song 1996, Kim et al. 1996] unter-

suchte 32 Knaben verschiedener Therapiegruppen auf ihre urodynamischen 

Befunde hin. Er fand keinen Unterschied zwischen der Gruppe der transu-

rethral behandelten, der vesikostomierten und der mittels Pyelostomie und 

Diversion behandelten Knaben. So kommt er zu dem Schluss, dass eine tem-

poräre Vesikostomie oder Pyelostomie, wenn unbedingt erforderlich, die Bla-

senfunktion nicht zerstöre, jedoch bei allen Kindern nach Urethralklappenbe-

handlung eine sorgfältige Untersuchung der Blasendynamik und entsprechende 
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Therapie der Veränderungen Blasenkapazität und Compliance sich normalisie-

ren lasse. PETERS [Peters et al. 1990] fand bei 41 nachuntersuchten Patienten 

ein gemischtes Bild urodynamischer Störungen aus Overflowinkontinenz bei 

myogener Insuffizienz bei 14, hyperreflexive Blasen bei 10, eine geringe Kapa-

zität mit schlechter Compliance bei 11 Knaben. Er beschreibt, dass bei Knaben 

nach Urethralklappenbehandlung ein gemischtes Bild urodynamischer Störun-

gen mit verschiedenen führenden Elementen vorliege und einer individuellen 

Therapie bedürfe. PFISTER [Pfister et al. 1996] fand bei sechs von 38 behan-

delten Knaben eine Urininkontinenz. Drei zeigten ungehemmte Detrusor-

kontraktionen. Es fand sich kein hypotoner Sphinkter und keine Beckenbo-

den–Sphinkter-Dyskoordination. Zwei Knaben zeigten als röntgenmorpholo-

gischen Restbefund eine weite proximale Harnröhre. Die folgende Normalisie-

rung nach der Pubertät könnte zum Teil auf die wachsende Prostata zurückge-

führt werden. HOLMDAHL [Holmdahl et al. 1997, Holmdahl et al. 1996] 

nahm umfängliche Früh- und Nachuntersuchungen an Kindern nach U-

rethralklappenresektion vor. Er fand heraus, dass die Mehrzahl der jungen 

Kinder tagsüber eine erhebliche Blaseninstabilität mit hohen Detrusordrucken 

aufwiesen. Während des Schlafes waren diese Blasen stabiler und mit niedrige-

rem Druck während der Kontraktion. Außerdem fanden sich Blasen mit nied-

riger Kapazität und schlechter Compliance. Diese Veränderungen zeigten im 

zeitlichen Verlauf eine Tendenz zur Normalisierung. Postpubertale Knaben 

zeigten hochkapazitäre Blasen mit niedriger Kontraktilität ohne Inkontinenz. 

Er folgt daraus, dass die verschiedenen Befunde möglicherweise dem zeitlichen 

Gang einer Klappenblase mit zugrunde liegender gleicher Basispathologie hin 

zur Dekompensation bedeute. Alle Autoren [De Gennaro et al. 2001, Glass-

berg 2001, Kim et al. 1996] weisen darauf hin, dass die urodynamische Beurtei-

lung der Knaben nach Urethralklappen einen unverzichtbaren Bestandteil der 

Behandlung darstellt und eine entsprechende Therapie zur Verbesserung oder 

Normalisierung der Blasenfunktion führen könne, die nicht selten mit der 

Normalisierung der supravesikalen Störungen, einschließlich des vesiko-

ureteralen Refluxes einherginge.  

Wir fanden bei den in unserem Krankengut nicht vollständig dokumentierten 

urodynamischen Untersuchungen unserer Patienten ebenfalls ein gemischtes 
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Bild der Blasenfunktionsstörungen, die von der Blaseninstabilität bis hin zur 

Detrusor–Sphinkter-Dyskoordination (allerdings nach erfolgter bilateraler 

Neoimplantation) reichte. Eine entsprechende medikamentöse Therapie konn-

te eingeleitet werden, in ihrer Effektivität allerdings noch nicht abschließend 

bewertet werden. 

 

Bezüglich des therapeutischen Vorgehens nach Diagnosestellung der Ure-

thralklappen wird der primären transurethralen Resektion der Klappen 

[Dinneen & Duffy 1996, Engelskirchen 1990, Pompino et al. 1990, Smith et al. 

1996] der Vorzug gegeben. Präliminäre supravesikale Harnableitungen bleiben 

den Fällen mit Urosepsis und dekompensierter uretero-vesikaler Verbindung 

vorbehalten. 
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4.7 Die pränatale Diagnostik obstruktiver Uropathien 

Die vorliegende Arbeit fasst einen über 10 Jahre währenden Zeitraum, wäh-

rend dessen sich ein massiver Wandel auf allen Gebieten der Medizin vollzo-

gen hat, zusammen. Wie im Abschnitt 4.1. (Methodendiskussion) erläutert, 

hätte eine prospektive Studie eine höhere Aussagekraft zu Sensitivität und Spe-

zifität aktueller diagnostischer Mittel erbracht. Auch hätte ein kürzerer Betrach-

tungszeitraum den Vorteil weniger modifizierter Techniken und Untersucher-

qualitäten bieten können. Eine, auch für seltenere Diagnosen, so hohe und 

statistisch auswertbare Patientenzahl wäre auf prospektivem Wege nicht in 

einer adäquaten Zeit erreichbar gewesen. Mit dem Ziel der Differenzierung 

zwischen den verschiedenen pränatalen Zeichen obstruktiver Uropathien er-

wies sich der gewählte Ansatz als wirkungsvoll. 

In unserer Studie wurden die Nierenanomalien überwiegend nach der 18., oft 

erst nach der 22. Schwangerschaftswoche diagnostiziert. Gemessen an der 

Zeitabfolge der Nierenentwicklung ist dies ein später Zeitpunkt, insbesondere 

unter dem Aspekt der pränatalen Therapie. Eine frühere detaillierte Beschrei-

bung des Harnsystems des Feten ist unter Berücksichtigung des vaginalen Zu-

ganges möglich [Rosati & Guariglia 2001]. Allerdings sind die Indikationen für 

fetalchirurgische Maßnahmen extrem selten und auch strittig (siehe unter Kapi-

tel 1.2. und 4.6.). Für die große Mehrzahl der diagnostizierten Fehlbildungen 

müssen andere Schwerpunkte gesetzt werden, so dass eine Vorverlegung des 

Diagnosezeitpunktes nicht generell gefordert werden muss.  

 

Die Messung der Nierenbeckenweite bei erkennbaren Harntransportstörungen 

ist Bestandteil der Routineuntersuchung eines Feten. Bei der Vielzahl der hier 

zu findenden Befunde (618 pathologische Befunde unter 21.616 untersuchten 

Schwangerschaften, von denen 1.574 = 7,28 % verdächtig auf eine kinderchi-

rurgisch relevante Diagnose waren), beginnt die Entscheidungsfindung mit der 

Abgrenzung des normalen vom pathologisch relevanten Befund. SCOTT 

[Scott & Renwick 2001] analysierte 2 737 Fälle, bei denen 813 mal das Nieren-

beckenmaß erfasst worden war. Die Frage der Grenzziehung ist in Kapitel 4.3. 

ausführlich diskutiert worden. Kaum Zweifel besteht in der Einschätzung einer 
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erheblichen fetalen Nierenbeckendilatation von über 10 mm jenseits der 20. 

Schwangerschaftswoche. Dies ist sowohl nach unserer Studie, als auch nach 

den Arbeiten von ALLADI [Alladi et al. 2000] und  SCOTT [Scott & Renwick 

2001] ein sicherer Parameter, insbesondere unter Einbeziehung einer bereits 

pränatal einsetzenden Progredienz. Wenn auch nur insgesamt 10 % der als 

isolierte Hydronephrose ausgewiesenen Niereneinheiten eine echte Obstrukti-

on aufwiesen, so rekrutierten sich diese jedoch zu 90 % aus dieser Gruppe. 

Sensitivität und Spezifität von 89,6 resp. 98,9 % bezüglich der Diagnose einer 

subpelvinen Obstruktion von funktionellem oder absolutem Charakter kann 

erreicht werden, wenn die Dilatation von über 10 mm als Prädiktor genommen 

werden. Damit stehen unsere Ergebnisse deutlich gegen die Aussage von 

MISRA [Misra et al. 1999], daß nur 3,7 % der pränatal diagnostizierten Hydro-

nephrosen einer Intervention bedurften. In unserem weitaus größeren Kran-

kengut (896 ureterorenale Einheiten gegenüber 54) fanden wir zu 12,6 % rela-

tive und absolute Ureterabgangsstenosen und darüber hinaus zu 6,25 % andere 

behandlungsbedürftige Fehlbildungen der Nieren und ableitenden Harnwege. 

Im Umkehrschluss stimmen wir hingegen mit der großen Populationsstudie 

von FELDMAN [Feldman et al. 2001] überein, dass die überwiegende Mehr-

zahl der Fälle mit isolierter Hydronephrose in die Gruppe der milden Dilatati-

onen gezählt werden kann, bei denen keine therapeutische Relevanz zu erwar-

ten und eine Rückbildung noch während der Schwangerschaft oder aber nach 

der Geburt erwartet werden kann. 

 

Mit einer ebenfalls hohe Sensitivität und Spezifität (86 rsp. 98,7 %) des präna-

talen Ultraschalls kann bei der Diagnose der multizystischen Nierendysplasie 

gerechnet werden. Dies stimmt mit den Angaben anderer Studien überein 

[Palcoux et al. 1992]. Entscheidend für die Abschätzung der Prognose ist die  

Erkennung von Fehlbildungen der Gegenseite. Dies betrifft nicht nur den bila-

teralen Nierenfunktionsausfall mit Ausbildung einer Oligohydramnie bis hin 

zur POTTER–Sequenz, sondern vor allem auch die postnatal behandlungsbe-

dürftigen Fehlbildungen der funktionellen Einzelniere. Hier steht mit bis zu 20 

% der vesiko–ureterale Reflux an erster Stelle [Sukthankar & Watson 2000, 

Zerin & Leiser 1998]. 
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Außerhalb dieser beiden Diagnosegruppen muss eine andere Bewertung der 

pränatalen sonografischen Diagnostik vorgenommen werden. Die Rate der 

pränatal richtig eingeordneten Diagnosen liegt um 30 %. Häufigste pränatal 

formulierte Diagnose war in allen drei Gruppen die Hydronephrose. Dieser 

eigentlich im urologischen Sinne fest definierte Begriff einer Obstruktion mit 

progredienter Parenchymschädigung wird im Sprachgebrauch der Diagnostiker 

häufig eingesetzt, um eine wie auch immer geartete Erweiterung des Binnen-

echos der Niere zu umschreiben. Großzügig gefasst kann er in diesem Zu-

sammenhang als Sammelbegriff für eine Harntransportstörung angesehen wer-

den. Etwa 90 % der 84 Patienten dieser drei Gruppen wiesen pränatal eine 

sonografische Auffälligkeit im Nierenlager auf. Wertet man diese damit als 

richtig positiv, kann von einer extrem hohen Sensitivität im pränatalen Ultra-

schall ausgegangen werden. Nur muss aus der pränatalen Beschreibung postna-

tal der Schluss gezogen werden, ein komplettes diagnostisches work-up zu 

unternehmen, um die zugrunde liegende Störung korrekt einzuordnen und der 

entsprechenden konservativen oder operativen Konsequenz zuzuführen.
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In Beantwortung der Fragestellung aus Kapitel 3.1. können aus der vorliegen-

den Arbeit folgende Schlussfolgerungen gezogen werden: 

 

1.) Anteil verschiedener Harntraktfehlbildungen im selektionierten Krankengut 

eines Stufe –III – Diagnostik -Zentrums 

Unter den ausgewerteten Befunden von 21.616 Schwangerschaften fanden sich 

zu 7,28 % Feten mit vermutlich kinderchirurgisch relevanten Diagnosen. Von 

diesen 1.574  Fällen betrafen 990 das Urogenitalsystem. Das entspricht 4,58 % 

aller untersuchten Feten und 62,9 % der als im Sinne der Untersuchung als 

relevant angesehenen Diagnosen. Damit sind die Fehlbildungen der Nieren 

und ableitenden Harnwege unter den pränatal gestellten kinderchirurgisch rele-

vanten Diagnosen die häufigsten. 

 

2.) Pränatale Verdachtsdiagnosen 

Die am häufigsten gestellte pränatale Verdachtsdiagnose ist die der Hydro-

nephrose. Wie im Kapitel 4.7. ausgeführt, handelt es sich hierbei jedoch nicht 

um eine echte Diagnose im medizinischen Sinne, sondern um eine verkürzte 

Umschreibung des Befundes einer wie auch immer gearteten Harntransport-

störung. Echte Diagnosen werden nur zu etwa 30 % in den einzelnen Diagno-

segruppen der obstruktiven Uropathie gestellt. Dabei werden die einzelnen 

Diagnosen in sehr unterschiedlicher Häufigkeit formuliert. Die pränatalen Ver-

dachtsdiagnosen bestätigen sich zu zwischen 80 und 90 % dann, wenn: 

eine isolierte Nierenbeckendilatation im anterior-posterioren Diameter von 

über 10 mm gesehen und als Ureterabgangsstenose befundet wird, 

die typische Konfiguration der multizystischen Nierendysplasie gefunden wird 

und 

aus der Kombination der Befunde: Oligohydramnie, Megazystis, bilaterale 

Harntransportstörung beim männlichen Feten auf die Diagnose einer subvesi-

kalen Obstruktion durch Urethralklappen geschlossen wird. 
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Alle anderen konkreten Diagnosen werden selten gestellt. Wenngleich durch 

genauere Beschreibung der gefundenen Harntransportstörung, ggf. unter Ein-

beziehung des DOPPLER –Befundes der Nierengefäße (z.B. 2 Gefäße als 

Hinweis auf Doppelnieren), eine Spezifizierung erreicht werden kann, bleibt 

ein sehr großer Teil der Befunde nicht allein mit den Mitteln der Sonografie zu 

stellen. Somit muss aus dem Vorhandensein einer pränatal relevanten Harn-

transportstörung im Sinne einer Nierenbeckendilatation von über 5 mm jen-

seits der 20. Schwangerschaftswoche bei isolierter Hydronephrose, dem 

Nachweis einer Erweiterung eines Harnleiters, von zystischen Arealen in der 

Nierenloge, einem bilateralen Befund oder dem Vorliegen einer Verringerung 

der Fruchtwassermenge die Konsequenz eingehender postnataler Diagnostik 

gezogen werden. 

 

3.) Verhältnis von pränatalem Befund und postnataler Diagnose 

Lediglich im Falle der unilateralen multizystischen Nierendysplasie und der 

subpelvinen Obstruktion bei Ureterabgangsstenose kann von einer akzeptablen 

Sensitivität und Spezifität der pränatalen Diagnose ausgegangen werden. Alle 

anderen Diagnosen werden zu 70 % postnatal gestellt, wenn die pränatale Be-

schreibung der Auffälligkeit als Anlass zur postnatalen weiterführenden Dia-

gnostik genommen wird. 

 

4.) Aussagewert einzelner Befunde 

Der Aussagewert einzelner erhobener Befunde ist immer dann hoch, wenn sie 

als pathognomonisch für bestimmte Diagnosegruppen bezeichnet werden 

können. Dies betrifft neben den unter 2.) erwähnten Befunden einer erhebli-

chen Nierenbeckendilatation, ggf. mit Progredienz und der typischen zysti-

schen Formation lediglich noch die Zeichen einer schweren subvesikalen 

Obstruktion. Eine milde Nierenbeckendilatation von unter 5 mm kann als irre-

levant gewertet werden und bedarf lediglich einer postnatalen Ultraschallkon-

trolle. 



- 276 - 

5 Zusammenfassung 

  

5.) Postnataler diagnostischer Algorithmus 

Der postnatale diagnostische Algorithmus kann im Wesentlichen als uniform 

angesehen werden. Er wurde im Konsensuspapier der kinderurologischen Ar-

beitsgruppen [Beetz et al. 2002] niedergeschrieben. Dies entspricht dem Vor-

gehen, wie es in der vorliegenden Studie erfolgte. Als Eckpunkte sind die erste 

Sonografie am 4. bis 5. Lebenstag, die Bedeutung des Miktionszyst-

urethrogrammes und die korrekte Ausführung der Nierenfunktionsszintigrafie 

mit Lasixstudie nach dem 14. Lebenstag und nach erfolgter Hydrierung zum 

Ausschluss einer Obstruktion anzusehen. 

 

6.) Postnatale therapeutische Schritte 

Wird einerseits die Notwendigkeit der konsequenten postnatalen Diagnostik 

hervorgehoben, so muss andererseits betont werden, dass im Laufe der Jahre 

die therapeutischen Konsequenzen sich zu mehr konservativem Vorgehen hin 

gewandelt haben. Eine unmittelbare operative Konsequenz ergibt sich nur bei 

der Diagnose einer subvesikalen Obstruktion durch Urethralklappen, dem 

Nachweis einer mechanischen subpelvinen Obstruktion und dem Befund einer 

Ureterozele an einer funktionierenden Anlage einer Doppelniere. Bei allen an-

deren Diagnosegruppen überwiegen die zunächst konservativen Ansätze. Ent-

scheidend zur Erkennung einer späteren operativ–therapeutischen Relevanz ist 

die korrekte Diagnosestellung und die lückenlose Führung in einer Dispensai-

rebetreuung. 

 

7.) Einfluss der Pränataldiagnostik auf postnatales Management 

Der Einfluss der pränatalen Diagnostik auf das postnatale Management bezieht 

sich bei den Harntraktfehlbildungen nicht so sehr auf die unmittelbare thera-

peutische Konsequenz, als vielmehr auf die Aufdeckung zunächst symp-

tomloser Fehlbildungen. Der pränatal erhobene Befund dient als Hinweis auf 

das Vorliegen einer Störung, deren Einordnung postnatal erfolgen muss. Inso-

fern wird unter dem Einfluss der pränatalen Diagnostik eine Vielzahl von 

Harntraktanomalien vor Auftreten einer klinischen Symptomatik erkannt. So-

mit können sekundäre Parenchymschädigungen durch Harnwegsinfektionen 

vermindert werden.  
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8.) Pränatale Voraussage des Outcome  

Indizierte Schwangerschaftsabbrüche und Totgeburten wurden in der vorlie-

genden Studie nicht untersucht. Eine pränatale Aussage zur zu erwartenden 

Funktion bei einseitiger Harntransportstörung kann zurzeit weder aus dem 

sonografischen Befund, noch aus biochemischen Analysen des Fetalurins ge-

wonnen werden. 

 

9.) Allgemeine Schlussfolgerungen 

Harntransportstörungen sind der pränatalen Diagnostik gut und ab dem zwei-

ten Trimenon sicher zugängig. Sie stellen unter den kinderchirurgisch relevan-

ten Organfehlbildungen die größte Gruppe dar. Die Treffsicherheit der präna-

talen Aussage erhöht sich mit dem Ausschluss milder (zumeist auch transitori-

scher) Dilatationen. Serielle Untersuchungen mit der Darstellung einer Progre-

dienz (Ureterabgangsstenose) oder Regredienz (Involution einer multizystisch–

dysplastischen Nierenanlage) der Veränderung erhöhen die Aussagefähigkeit. 

Konkrete Diagnosen und entsprechende Aussagen zur postoperativen Opera-

tionsindikation sind im Falle der obstruktiven Uropathien pränatal mit Hilfe 

des alleinigen diagnostischen Mittels der Sonografie selten zu stellen. Zumeist 

muss auf die postnatal erforderliche Diagnostik und die im Allgemeinen güns-

tige Prognose verwiesen werden. Auf das kombinierte Vorliegen von Verände-

rungen ist in jedem Falle zu achten. Bilateralität der Harntransportstörung, 

Blasendynamik und Fruchtwassermenge können entscheidende Hinweise auf 

das Vorliegen der seltenen schwerwiegenden Anomalien mit Konsequenzen 

quo ad vitam darstellen. 

 

10.) Ausblick 

Die Pränataldiagnostik hat sich zu einem wesentlichen Bestandteil der Neuge-

borenenmedizin entwickelt. Ihr Kernstück ist die sonografische Darstellung 

des Feten und seiner sich entwickelnden Organsysteme. Hier stellen die Nieren 

und ableitenden Harnwege einen wichtigen Aspekt dar. Eine Verfeinerung der 

Aussagen zur vorliegenden Störung und der zu erwartenden Nierenfunktion 

sind dann erforderlich, wenn pränataltherapeutische Eingriffe erwogen werden. 

Unter Berücksichtigung des Zeitstrahls in der Organogenese der Niere müssen 
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diese Maßnahmen, um die Nierenentwicklung günstig zu beeinflussen, vor der 

18. Schwangerschaftswoche greifen. Dies entspricht derzeit weder den dia-

gnostischen noch den therapeutischen Möglichkeiten. Ein enger Zusammen-

hang der Nierenfunktion zur Lungenentwicklung und gegebenenfalls damit 

Prognose quo ad vitam ist bekannt. Maßnahmen zur Fruchtwasserauffällung, 

ggf. auch Blasendrainage, sind nach derzeitigem Stand des Wissens die einzigen 

pränataltherapeutischen Eingriffe mit nachgewiesenem Effekt. Allerdings 

bleibt auch hier die Auswahl der Individuen, die einer solch eingreifenden 

Maßnahme bedürfen, Gegenstand der Diskussion.  

Wissenschaftliche Ansätze stellen sowohl die Beschreibung der Organogenese 

auf molekularbiologischer Ebene, als auch die Klärung der Entstehung 

dysplastischer Veränderungen dar. Hier sind insbesondere die tierexperimentel-

len Arbeiten zur Dysplasieentstehung und zum Übergang von Obstruktion in 

Dysplasie auf der einen und Sekundärschädigung auf der anderen Seite von 

hoher Bedeutung. Aus der Weiterentwicklung dieser Ansätze sind sowohl 

Marker zur Bestimmung der zu erwartenden Nierenfunktion einerseits, als 

auch eine Konkretisierung unserer Vorstellungen zur Entstehung der einzelnen 

Fehlbildungen andererseits zu erwarten. Somit könnten Fragen zur Sinnhaftig-

keit pränataler Therapie besser beantwortet werden. 

 

Zusammenfassend handelt es sich bei den obstruktiven Uropathien um häufi-

ge, jedoch zumeist benigne Fehlbildungen. Sie sind der pränatalen Diagnostik 

zugängig und bedürfen der postnatalen diagnostischen Klärung, um im prä-

symptomatischen Intervall die Entscheidung zu konservativer oder operativer 

therapeutischer Konsequenz fällen zu können. 
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