23 Doppelter Ureter, Ektopie und Ureterozele

M. Fisch, R. Stein

23.1 Definition

Unter einem Ureter duplex oder doppeltem Ureter ver-
steht man eine komplette homolaterale Doppelbildung
der oberen Harnwege. Miinden beide Uretern in die Bla-
se, so liegt nach der Meyer-Weigert-Regel die Miindung
des zum oberen Anteil gehérenden Harnleiters weiter
kaudal, die des zum unteren Anteils gehérenden Harnlei-
ters kranial. Entsprechend dem kiirzeren intramuralen
Verlauf ist der untere Anteil hdufiger mit einem Reflux
vergesellschaftet, beim oberen Anteil findet sich eine As-

Abb. 23.1  Doppelniere.
a Assoziiert mit Reflux.
b Assoziiert mit dysplastischem Oberpol mit Ureterozele.

soziation mit einer Ureterozele oder Ektopie (Abb.23.1).
Vereinigen sich beide Ureteren auf dem Weg von Niere zu
Blase, spricht man von einem Ureter fissus oder bifidus.

Ein ektoper Harnleiter miindet auferhalb der Blase.
Beim Mddchen kann die ektope Miindung am Blasenhals
oder in der Urethra, am Meatus, in der Vagina oder Ute-
rus liegen. AuBergewdhnliche Ektopien, wie in das Rek-
tum (Uson u. Schulmann 1972), sind beschrieben. Beim
Knaben miindet der ektope Harnleiter in Derivate des
Wolff-Ganges (prostatische Harnréhre, Samenblasen,
Ductus deferens). Drainiert eine Ureterduplikatur nicht
ein renales Segment spricht man vom ,blind endenden*
Harnleiter. Meist ist dabei nur einer der beiden Harnlei-
ter, duBerst selten beide betroffen.

Als Ureterozele bezeichnet man eine zystische Erwei-
terung des intravesikalen submukésen Harnleiterseg-
ments. Man unterscheidet orthotope von ektopen Urete-
rozelen (Abb.23.2). Eine orthotope Ureterozele befindet
sich vollstandig in der Blase und fillt nicht bis in den
Blasenhals oder die Urethra vor (= ektope Ureterozele).
Die ektope Ureterozele ist meist mit einer Doppelniere
vergesellschaftet (Harnleiter des oberen Nierenpols),
wahrend sich die orthotope Ureterozele als kleine zysti-
sche Dilatation eines Einzelsystems prdsentiert. Im Kin-
desalter sind nur 10-20% der Ureterozelen orthotop
(Johnson u. Perlmutter 1980). Die Anzahl der anatomi-
schen Variationen der Ureterozele ist grof3, die detaillier-
te Einteilung nach Stephens (1963; stenotische, sphinkte-
rische, sphinkterostenotische und Zdkoureterozelen)
konnte sich in der Klinik nicht durchsetzen. Es findet
sich in der Literatur auch eine Einteilung in 3 Grade (De-
Foor et al. 2003).
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Abb. 23.2 Intravesikale (orthotope) und
extravesikale (ektope) Ureterozele.

a Die intravesikale Ureterozele wolbt sich
wie ein Ballon in die Blase vor, wo sie der
Blasenwand aufsitzt.

b Die extravesikale Ureterozele imponiert
wie eine blasige Auftreibung des ektopen
Ureters ohne Trennschicht zur darunter lie-
genden reduzierten Blasenmuskulatur.
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Eine Doppelniere per se bedarf keiner weiteren Be-
handlung. Nur bei assoziierter Ureterpathologie kommt
der Doppelniere ein Krankheitswert zu. Dazu zdhlen
neben der ektopen Miindung und der Ureterozele mit
Nierendysplasie auch der Reflux oder in seltenen Fallen
eine Subpelvinstenose.

23.2 Epidemiologie

Die Inzidenz der Doppelniere betrdgt 0,8 - 4%, eine fami-
lidre Hdufung ist beschrieben (Williams u. Woodard
1964). In einer radiologischen Studie an 1716 Kindern
und 3480 Erwachsenen wurden 95 Patienten mit Doppel-
niere identifiziert (1,8%). Beide Seiten waren gleich hdu-
fig betroffen, Mddchen doppelt so hdufig wie Jungen. 27%
der Doppelnieren zeigten eine Pathologie (Privett et al.
1976). Ein Reflux ist hdufig mit einer Doppelniere ver-
gesellschaftet und findet sich in 44% der Doppelnieren,
aber auch in 13% auf der normalen Gegenseite (Atwell et
al. 1977). 8% der Mddchen mit Harnwegsinfektionen
haben eine Doppelniere, 69% der kompletten Doppelun-
gen einen Reflux (Bisset u. Strife 1987). Dieser betrifft in
der Regel den unteren Doppelnierenanteil. Miinden beide
Ureteren lateralisiert und mittels zu kurzem Tunnel un-
mittelbar nebeneinander, so betrifft der Reflux beide
Ureteren (Johnston u. Heal 1971). Lee et al. (1991) fanden
einen Reflux in beide Ureteren in 11%, einen Reflux nur
in den unteren Anteil in 85% der konservativ betreuten
Kinder.

In Autopsieserien ist einer von 1900 Uretern ektop
(Campbell 1970). Ektope Ureteren finden sich in bis zu
90% bei Doppelsystemen. Mddchen sind haufiger betrof-
fen (2,9:1; Ellerker 1958). Ektope Harnleiter in Einzelsys-
temen sind selten (Plaire et al. 1997, Fernandez et al.
2009).

Blind endende Ureteren bei Doppelsystemen sind du-
Berst selten, weniger als 70 dieser Anomalien sind publi-
ziert. Mddchen sind 3-mal héufiger betroffen (Albers
1971).

Die Inzidenz der Ureterozele betrdgt 1:500 (Uson et al.
1961) bis 1:4000 (Campbell 1951) in Autopsieserien. Im
allgemeinen pddiatrischen Krankengut treten sie mit
einer Hdufigkeit von 1:5000 bis 1:12 000 auf (Malek et
al. 1972). Sie sind bei Mddchen hdufiger (4:1). Die ekto-
pen Ureterozelen iiberwiegen in den meisten Serien (Ma-
lek et al. 1972). In ca. 80% ist der Harnleiter des oberen
Doppelnierenpols betroffen (Brock u. Kaplan 1978). Mehr
als 50% der Kinder mit ektoper Ureterozele zeigen einen
Reflux in den unteren Doppelnierenanteil (Assadi et al.
1984) oder die kontralaterale Niere. Ein Reflux in die
Ureterozele findet sich nur in 10-20% der Fille (Leong
et al. 1980). Ektope Ureterozelen in Einzelsystemen sind
sehr selten und meist mit anderen Anomalien des Geni-
taltrakts oder Herzfehlern vergesellschaftet (Johnson u.
Perlmutter 1980).

Subpelvinstenosen bei Doppelnieren sind selten und
machen nur ca. 2% dieser hdufigsten kongenitalen Harn-
transportstorung aus. Sie betreffen meist den unteren
Nierenanteil. Es handelt sich in der Regel um Knaben
(Gonzalez et al. 2006).

23.3 Atiologie und Pathogenese|
-physiologie

23.3.1 Doppelniere

Die Ureterknospe entwickelt sich in der 4. Gestations-
woche aus dem Wolff-Gang (Mesonephros). Sie intera-
giert mit metanephrogenem Blastem, aus dem die Ne-
prone, die Sammelrohre, proximale und distale Tubuli
inklusive Henle-Schleife und die Glomeruli entstehen.
Die Stelle, an der die Ureterknospe entsteht entspricht
spdter der Uretermiindung.

Bei gleichzeitiger Entstehung einer zusdtzlichen Knos-
pe resultiert eine Doppelniere, ein Auftreten von 3 Ure-
terknospen resultiert in der sehr seltenen Triplizitdt der
Uretern. Der Ureter fissus entsteht aus der zu frithen
Spaltung einer einzigen Ureterknospe.

Bei der Duplikatur verschmilzt erst die kaudale Ureter-
knospe mit dem Sinus urogenitalis. Es entwickelt sich der
zum unteren Nierenpol gehérende Harnleiter. Aus der
kranialen Knospe entwickelt sich der Oberpolharnleiter.
Dieser miindet ndher am Blasenhals (Abb. 23.3). Die hdu-
fige Assoziation von Reflux und Doppelnieren legt eine
direkte genetische Korrelation von primdrem vesikorena-
lem Reflux, lateraler Ektopie des Ureterostiums und Dop-
pelsystemen nahe (Atwell et al. 1977).

Das Renin-Angiotensin-System (RAS) spielt eine ent-
scheidende Rolle in der Nierenentwicklung. Mutationen
oder eine pharmakologische Hemmung des RAS fiihrt zu
einem weiten Spektrum an kongenitalen Anomalien der
Nieren und des Harntrakts (,,CAKUT"). Dazu gehéren die
Doppelniere sowie die Ureterektopie. Angiotensin II sti-
muliert die Aufzweigung der Ureterknospe (Yosypiv
2009).

23.3.2 Ektopie

Eine sehr kraniale Insertion der proximalen Ureterknospe
fithrt zur Ektopie. Bei verzogerter Trennung von Wolff-
Gang und Ureterknospe liegt die Miindung im Harntrakt
(Blasenhals, hintere Urethra beim Knaben, gesamte Ure-
thra beim Mddchen). Die fehlende Trennung des Harnlei-
ters vom Wolff-Gang resultiert bei beiden Geschlechtern
in einer Miindung im Bereich der genitalen Strukturen.
Beim Mann kann der Ureter in die Samenblasen, Ductus
deferens oder Ductus ejaculatorius miinden (Abb. 23.4 a).
Beim Mddchen degeneriert der Wolff-Gang, kann aber in
Form des Gartner-Gangs persistieren. Daraus erklart sich
die Miindung im Bereich der distalen Vagina
(Abb.23.4b).

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG
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Abb. 23.3  Entwicklung einer ureteralen
Doppelanlage (W = Wolff-Gang, U = Ure-
terknospe).
a Entwicklung der beiden Ureterknospen
auf dem Wolff-Gang.
b Assimilation des gemeinsamen Ausfiih-
rungsgangs.
c Bei der Absorption des Wolff-Gangs er-
reicht die untere Ureterknospe zuerst den
Sinus urogenitalis.
d Der obere Ureter inseriert tiefer im Sinus
urogenitalis.
e Definitiver Aspekt nach kaudaler Wan-
derung des Wolff-Gangs mit Ausbildung des
Trigonums.

23.3.3 Blind endender Harnleiter 23.3.4 Reflux in die untere

Doppelnierenanlage

Die Ureterknospe ist abortiv und erreicht nicht das Me-

sonephros. Die Vereinigung der Ureteren liegt meist dis-  Eine frithe Trennung der Ureterknospe vom Wolff-Gang

tal. Das blinde Ende kann kurz sein, aber auch bis in die  fiihrt zu einer lingeren Migration und damit zu einer

Nierenloge reichen. kranialeren Position in der Blase mit kiirzerem submuko-
sem Tunnel. Die inkomplette Entwicklung der Trigonum-
muskulatur begiinstigt den Reflux (Tanagho 1992).

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG 283
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Abb. 23.4 Méogliche Lokalisationen der ek-
topen Harnleitermtindung.

a Beim Knaben.

b Beim Mddchen.

23.3.5 Ureterozele

Die Ureterozele ist ebenfalls eine Anomalie der Harnlei-
terknospe und Teil des Spektrums Ureterduplikatur/Re-
flux. Es existieren verschiedene Entstehungstheorien, so
z.B. die der Persistenz der Chwalle-Membran zwischen
Ureterknospe und dem Sinus urogenitalis (Stephens
1996).

23.4 Symptome

Bei der Mehrzahl der Patienten ist die Doppelniere symp-
tomlos, nur bei assoziierter Fehlbildung kénnen Be-
schwerden auftreten. Ein GroRteil (mehr als 60%) der
assoziierten Fehlbildungen wird heute bereits intrauterin
oder postpartal diagnostiziert, bevor Symptome auftreten
konnen. Das gilt fiir die Dilatation des oberen Anteils
genauso wie fiir die Ureterozele (Vergani et al. 1999).

Fieberhafte Harnwegsinfektionen kénnen bei Reflux in
den unteren Anteil, aber auch auf dem Boden einer Ob-
struktion des oberen Anteils (z.B. bei Ureterozele, ek-
toper Miindung) auftreten. Bei Obstruktion kann sich
eine schwere Sepsis entwickeln. Allgemeine Symptome
sind Gedeihstérungen, Entwicklungsverzégerungen oder
unspezifische Bauchschmerzen. GrofSe Ureterozelen kon-
nen durch eine palpable abdominale Masse auffallen (As-
sadi et al. 1984). Sie konnen den ipsilateralen, selten den
kontralateralen Harnleiter und hdufiger den Blasenaus-
lass obstruieren. Erschwerte Miktion, Restharnbildung
und rezidivierende Harnwegsinfektionen sind die Folge
der Harnréhrenobstruktion. Eine ektope Ureterozele
kann die Sphinkterfunktion behindern und mit einer In-
kontinenz einhergehen. Ein seltenes Symptom ist die Ha-
maturie.

Leitsymptom der ektopen Uretermiindung beim Mad-
chen ist die primdre Harninkontinenz. Eltern beschrei-
ben, das Kind sei ,nie trocken“ gewesen, die Miktion
selbst ist unauffillig. Eine ektope Miindung im Bereich
der Harnrohre ist hdufig refluxiv, es kann eine Drang-
symptomatik bestehen. Bei Knaben kénnen Schmerzen
im Genitalbereich, eine Pyurie oder eine Epididymitis
auf eine ektope Harnleitermiindung hinweisen. Harn-
wegsinfektionen, eine Drangsymptomatik und eine ge-
hdufte Miktion konnen bei einer Miindung im Bereich
der prostatischen Harnréhre oder dem Blasenhals resul-
tieren.

23.5 Diagnostik

Die Sonografie steht an erster Stelle. Dabei ldsst sich in
der Regel die Parenchymbriicke bei der Doppelniere ohne
Dilatation darstellen (Abb. 23.5). Ein hydronephrotischer

Abb. 23.5 Sonografisches Bild einer Doppelniere mit dilatiertem
oberen Anteil und typischer Parenchymbriicke.

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG



Abb. 23.6 Sonografische Darstellung einer Doppelniere mit hy-
dronephrotischem oberen Anteil bei ektop miindendem Ureter.
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Abb. 23.7 Ureterozele bei rechtsseitiger Doppelniere.

oberer Doppelnierenanteil mit massiv dilatiertem Ober-
polureter ist sonografisch gut zu sehen (Abb.23.6). Nur
bei einem kleinen, fast funktionslosen Oberpol ist die
sonografische Diagnose schwierig und manchmal nicht
zu stellen. Der dilatierte Harnleiter ldsst sich bis hinter
die Blase verfolgen. Einen wesentlichen Beitrag leistet die
Sonografie zur Diagnostik der Ureterozele (Abb. 23.7). Ein
dilatierter ektoper Harnleiter kann jedoch eine Uretero-
zele vortduschen.

Diagnostik

Abb. 23.8 MCU: hochgradiger Reflux in den unteren Anteil einer
Doppelniere beidseits.

Bei Verdacht auf Reflux und entsprechender Klinik (re-
zidivierende fieberhafte Harnwegsinfektionen) sollte ein
Miktionszysturethrogramm (MCU) durchgefiihrt werden
(Abb.23.8). Bei grofBer Ureterozele ist Vorsicht geboten,
da die Zelenwand sowohl beim transurethralen Kathete-
rismus als auch bei einer suprapubischen Punktion der
Blase durchstof3en werden kann und atypische Bilder mit
der Gefahr der Fehlinterpretation resultieren konnen. Bei
zu starker Blasenfiillung kann die Ureterozele in den
Harnleiter evertieren und ein Divertikel vortduschen.
Bei Ureterozelen in Einzelsystemen ist ebenfalls eine
Evertierung beschrieben, die als paraureterales Divertikel
missinterpretiert werden kann (Zerin et al. 2000). Eine
refluxive ektope Harnleitermiindung im Bereich der Ure-
thra/Blasenhals ldsst sich mit dem MCU darstellen.

Uber die Funktion der Niere und die Abflussverhiltnis-
se gibt eine MAG-III-Szintigrafie Aufschluss. Dabei kann
getrennt die Funktion des oberen und unteren Anteils
gemessen werden (,Region of Interest*; Abb.23.9). Die
Abschdtzung der Funktion des oberen Anteils ist dabei
nicht immer genau. (Coplen u. Barthold 2000). Geht es
rein um die Restfunktion des oberen Anteils, so gibt die

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG
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Abb. 23.9 MAG-Ill-Clearance bei Patientin mit funktionslosem
oberen Anteil der rechtsseitigen Doppelniere.

a Region of Interest.

b Abflusskurve.

DMSA-Szintigrafie dariiber Aufschluss. Bei 23 untersuch-
ten Nieren betrug der Funktionsanteil des oberen Poles
zwischen 0 und 14% (im Mittel 5,7 %; Kullendorff u. Wal-
lin 1993). Die DMSA-Szintigrafie ist auch in der Lage,
fokale Defekte des unteren Poles zu identifizieren und
fiir diese Fragestellung deutlich besser als die Sonografie.
Fokale Defekte finden sich hdufiger bei einer héhergradi-
gen Dilatation des unteren Anteils sowie beim Reflux
(Connolly et al. 2002).

Das i.v. Urogramm hatte lange Zeit einen hohen Stel-
lenwert in der Diagnostik der Doppelniere und assoziier-
ter Fehlbildungen, hat aber seine Bedeutung u.a. wegen
der Strahlenbelastung zugunsten der MR-Urografie ver-
loren. Mit keiner anderen Bildgebung lassen sich die dys-
plastischen oberen Anteile und eine ektope Miindung
(Abb.23.10) so gut darstellen (Gylys-Morin et al. 2000).
Auch fiir die Darstellung von Ureterozelen ist die Sensiti-
vitdt des MRTs deutlich héher als die der anderen Ver-
fahren (Payabvash et al. 2008).

Bei Verdacht auf eine ektope Harnleitermiindung sollte
eine eingehende Untersuchung des duReren Genitale er-
folgen. Vaginoskopie und Zystoskopie kénnen zur Identi-
fizierung der Harnleitermiindung beitragen, sollten beim
Kind aber nur in Narkose erfolgen. Eine Zystoskopie kann
auch zur Diagnosestellung und zur Differenzialdiagnose
einer Ureterozele hilfreich sein. In sehr seltenen Fillen

Abb. 23.10 MRT: kleiner oberer Doppelnierenanteil mit ektoper
Harnleitermiindung.

kann ein blind endender Ureter bei Duplikatur nur mit-
hilfe einer retrograden Ureterografie dargestellt werden.

In der Regel reichen die heutigen zur Verfligung ste-
henden nichtinvasiven diagnostischen Verfahren aber
aus, um die Diagnose einer Doppelniere und einer asso-
ziierten Fehlbildung zu stellen. Invasive diagnostische
MafRnahmen koénnen bei Bedarf unmittelbar vor einem
operativen Eingriff in gleicher Narkose durchgefiihrt wer-
den.

23.6 Differenzialdiagnose

Eine gekreuzte Dystopie mit Fusion (L-Niere) kann sono-
grafisch wie eine Doppelniere imponieren. Es fehlt dann
die Niere der Gegenseite.

Bei sonografisch nachgewiesenen Dilatationen gilt es
andere obstruktive Uropathien wie die Subpelvinstenose,
den primadr obstruktiven Megaureter oder sekunddre Me-
gaureteren auszuschlieSen.

Eine durch eine ektope Uretermiindung begriindete
extraurethrale Inkontinenz ist von anderen Formen der
kindlichen Harninkontinenz abzugrenzen.

Radiologische Differenzialdiagnosen der Ureterozele
sind Blasensteine, Koagel, Tumoren oder Darmgasiiber-
lagerung.

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG



23.7 Therapie

Der sonografische Zufallsbefund einer Doppelniere be-
darf keiner Therapie. Bei assoziierten Pathologien richtet
sich die weitere Therapie nach den Befunden. Prinzipiell
entscheidet die Nierenfunktion iiber den Erhalt des je-
weiligen Doppelnierenanteils. Sowohl der refluxive unte-
re, als auch der obstruktive obere Anteil kdnnen funk-
tionslos sein. Ein Reflux kann aber auch bei guten Funk-
tionsanteilen entweder nur in den unteren oder beide
Ureteren vorliegen. Bei ektoper Harnleitermiindung ist
der obere Anteil in der Regel funktionslos und damit
nicht erhaltungswiirdig. Die intravesikale Ureterozele
kann mit einer ausreichenden Funktion des oberen An-
teils assoziiert sein, bei der extravesikalen ist der obere
Anteil bei den meisten Patienten funktionslos.

Therapie

23.7.1 Reflux in den unteren oder beide
Doppelnierenanteile

Bei guter Nierenfunktion beider Anteile bestehen prinzi-
piell alle Therapieoptionen wie beim angeborenen un-
komplizierten kindlichen Reflux (primdrer Reflux): kon-
servative, endoskopische und operative Therapie.

Unter der konservativen Therapie versteht man das Ab-
warten der spontanen Maturation unter einer zeitlich
begrenzten antibakteriellen Prophylaxe. Die Maturations-
rate hiangt auch bei den Doppelnieren entscheidend vom
Refluxgrad ab und betrug in einer Studie von Lee et al.
(1991) 85% fiir Reflux Grad I und II und 36% fiir Reflux
Grad III {iber einen Zeitraum von 40 Monaten. Damit ist
die Spontanmaturationsrate der niedergradigen Refluxe
denen von Einzelsystemen vergleichbar. Zu der gleichen
Schlussfolgerung kommen Afshar et al. (2005). Sie beob-
achteten dagegen keine Maturation der hochgradigen Re-

a

Abb. 23.11
Technik.
a Die eroffnete Blase wird mit zwei Ndhten am M. Psoas fixiert.

Praparation eines submukdsen Tunnels von kranial, Linge ca. das 4-

Fache des Durchmessers der beiden Ureteren.
b Implantation beider Ureteren mittels gemeinsamen Tunnels.

Implantation eines Doppelharnleiters in Psoas-Hitch-

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG
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fluxe {iber einen Zeitraum von 42 Monaten. Auch zeigten
Maddchen hdufiger Komplikationen, wie fieberhafte Harn-
wegsinfektionen. Bei dem Vorliegen einer Doppelniere
sollten Knaben mit hochgradigen Refluxen und Madchen
mit mittlerem oder hohem Refluxgrad daher nicht kon-
servativ behandelt werden.

Die Ergebnisse der endoskopischen Therapie sind bei
Doppelsystemen signifikant schlechter als in Einzelsyste-
men. Elder et al. (2006) beziffern in ihrer Metaanalyse
den Erfolg bei Doppelnieren mit 50% versus 73% bei Ein-
zelsystemen (p <0,002). Eine endoskopische Therapie
wird daher bei Doppelnieren kritisch gesehen (Steinbre-
cher et al. 1995). Im direkten Vergleich mit operativen
Verfahren fanden Aboutaleb et al. (2003) deutlich nied-
rigere Erfolgsraten fiir die Unterspritzung mit Polydime-
thylsiloxan (81,8% versus 97,7%). In einer Ubersichts-
arbeit (Medline Search aller zwischen 1963 und 2007
publizierten Studien) zeigten sich bei fiir eine Untersprit-
zung geeigneter Anatomie Erfolgsraten von 53 -100%.
Am besten waren die Ergebnisse bei geringgradigen bis
mittleren Refluxen. Bei 18% der behandelten Patienten
wurde die Diagnose erst wahrend der Endoskopie und
nicht vorher gestellt (Hensle et al. 2009).

Die Ergebnisse der operativen Antirefluxplastiken sind
bei Doppelnieren denen bei Einzelsystemen vergleichbar.
Die Erfolgsraten liegen bei tiber 90% sowohl fiir extrave-
sikale als auch intravesikale Verfahren (Ellsworth et al.
1996, Barrieras et al. 2003). Wegen der gemeinsamen
Waldeyer-Scheide um beide Harnleiter kénnen diese
wie einer betrachtet und gemeinsam implantiert werden.
Das bevorzugte Verfahren der Autoren ist fiir den nicht-
dilatierten oberen Harntrakt die Antirefluxplastik nach
Lich-Gregoir (Lich et al. 1961, Gregoir u. van Regemorter
1964; s.Kap. 28). Bei dilatierten Ureteren erfolgt die Im-
plantation mittels gemeinsamen Tunnels in der Psoas-
Hitch-Technik (Abb.23.11). Bei schlechter Funktion des
refluxiven Doppelnierenanteils ergeben sich 2 Optionen:
die Beseitigung des Refluxes unter Erhalt des Anteils oder
seine Resektion. Im ersten Falle bedeutet dies die Antire-
fluxplastik bzw. Harnleiterneuimplantation. EntschlieR3t
man sich zur Resektion, so sollte nach eigener Erfahrung
der Harnleiter komplett entfernt werden, da sonst der
belassene Stumpf zu rezidivierenden Infektionen und
damit Sekunddreingriffen fithren kann. Im Mainzer Kol-
lektiv hatten 38% der Kinder mit belassenem Stumpf
Harnwegsinfektionen. Dies bedeutet aber wegen der ge-
meinsamen Waldeyer-Scheide, in der beide Harnleiter
unmittelbar pravesikal verlaufen, dass der zum oberen
Anteil gehorende Harnleiter neu implantiert werden
muss, da andernfalls seine GefdRversorgung kompromit-
tiert wird.

23.7.2 Ektope Harnleitermiindung (mit
schlechter Funktion des oberen
Anteils)

Therapie der Wahl ist die Heminephrektomie mit tiefem
Absetzen des Harnleiters (Abb.23.12). Eine vollstindige
Entfernung des Harnleiters ist nicht notwendig.

Die Laparoskopie gewinnt zunehmend auch bei Ein-
griffen im Kleinkindes- und Sduglingsalter an Bedeutung.
Der Zugang zur Heminephrektomie kann transabdominal
oder retroperitoneal erfolgen. Wallis fiihrte eine laparo-
skopische Heminephrektomie (afunktioneller oberer oder
unterer Doppelnierenanteil) bei 18 Mddchen und 4 Kna-
ben durch, das mittlere Alter betrug 5 Jahre (4 Monate bis
18 Jahre). Die Komplikationen waren im Vergleich zu der
offenen Operation nicht unerheblich: 4 Konversionen in
eine offene OP, 3 Urinleakagen, 2 Funktionsverluste des
verbliebenen Anteils (Wallis et al. 2006). Denez hatte bei
17 Heminephrektomien keine Konversion und in 94,7%
einen Funktionserhalt des verbliebenen Anteils (Denez et
al. 2007). Zumindest fiir dltere Kinder und junge Erwach-
sene stellt die laparoskopische Heminephrektomie eine
Alternative zur offenen Operation dar. Durch Verbes-
serung der operativen Technik und Entwicklung kleine-
rer Instrumente und Trokare ist mit einem vermehrten
Einsatz in Zukunft auch bei kleineren Kindern zu rech-
nen. Dies gilt auch fiir den Einsatz der roboterassistierten
minimalinvasiven Chirurgie.

Als Alternative zur Heminephrektomie ist in der Lite-
ratur bei wenigen Fillen eine ipsilaterale Ureterourete-
rostomie beschrieben (Smith et al. 1989).

23.7.3 Ureterozele

Die orthotope Ureterozele bei Einzelsystem bedarf in der
Regel keiner weiteren Therapie. Im Erwachsenenalter
kann bei Auftreten von Steinen eine Inzision und ggf.
nachfolgende Ureterneueinpflanzung erforderlich wer-
den.

Sehr kontrovers wird die Therapie der Ureterozele
beim Doppelsystem diskutiert. Die Therapieentscheidung
muss am Einzelfall unter Beriicksichtigung samtlicher Be-
funde (Funktion des oberen Anteils, Gréf8e und Position
der Ureterozele, assoziierter Reflux in den unteren Anteil)
erfolgen. Dabei hat der obere Pol in der Regel weniger
funktionsfihiges Nierenparenchym. Prdnatal diagnosti-
zierte Ureterozelen zeigten nicht weniger ausgepragte
histologische Veranderungen. Auch zeigte sich kein Un-
terschied beziiglich der chronischen Entziindung und
Dysplasie des oberen Anteils bei intravesikalen und ex-
travesikalen Ureterozelen. Das klinische Augenmerk soll-
te daher weniger auf dem Erhalt von Nierenfunktion,
sondern mehr auf suffizienter Drainage, ggf. Schutz
durch antibakterielle Prophylaxe und Beobachtung des
Refluxes liegen (Bolduc et al. 2002).
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Abb. 23.12 Operpolresektion bei afunktionellem oberen Anteil. c Resektion des oberen Anteils entlang der Demarkationslinie (Par-
a Aufsuchen und Anzligeln beider Harnleiter. Verfolgen des zum  enchymverfirbung nach Absetzen der GefiRe) unter Belassen

oberen Anteil gehérenden dilatierten Harnleiters. eines Kapselsaums.
b Absetzen des zum oberen Anteil gehérenden Harnleiters und ~ d Kapselnaht.
Durchzug nach lateral. Darstellen, Absetzen und Ligatur der GefaRe

des oberen Doppelnierenanteils.

aus: Stein u. a., Kinderurologie in Klinik und Praxis (ISBN 9783136748039) © 2012 Georg Thieme Verlag KG
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Auch das Alter sowie die Akutizitdt der Situation (z.B.
Urosepsis) spielen bei der Therapieentscheidung eine
Rolle. So reicht das Spektrum in der Literatur von der
Verlaufskontrolle unter antibakterieller Prophylaxe, {iber
die Zelenpunktion, die Ureteroureterostomie oder Urete-
ropyelostomie, die Heminephrektomie unter Belassen der
Ureterozele und des distalen Harnleiters (,upper tract
approach), die alleinige Rekonstruktion des unteren
Harntrakts unter Belassung des afunktionellen oberen
Anteils bis hin zur kompletten Rekonstruktion mit Hemi-
nephroureterektomie, Zelenresektion und Harnleiterneu-
einpflanzung. Einige fordern eine individualisierte Thera-
pie (Decter et al. 1989).

Verlaufskontrolle der Ureterozele

Da heute ein Grofteil der Ureterozelen bereits prdnatal
sonografisch diagnostiziert werden, erhebt sich die Frage,
ob nicht ein Teil nur kontrolliert und nicht therapiert
werden muss. Shankar et al. (2001) verfolgten 14 Kinder
konservativ {iber einen mittleren Zeitraum von 8 Jahren
(1,6 - 12,8 Jahre). Selektionskriterien waren: Partialfunk-
tion des oberen Anteils unter 10%, Reflux in den unteren
Anteil maximal Grad Il ohne Dilatation des Anteils und
eine ungestorte Blasenentleerung. Dies entsprach 27%
des Gesamtkollektivs. Die Kinder erhielten eine antibioti-
sche Dauerprophylaxe bis zum Verschwinden des Reflu-
xes, lingstens aber bis zum Alter von 5 Jahren. Keines der
Kinder hatte wdhrend des Beobachtungszeitraums eine
Harnwegsinfektion oder brauchte einen operativen Ein-
griff. Direnna u. Leonhard (2006) beobachteten 10 Kinder
iiber einen Zeitraum von 5 (1-11) Jahren. 4 hatten al-
lerdings eine Ureterozele bei Einzelsystem. Auch in die-
sem Kollektiv betrug der Refluxgrad in den unteren Pol
der 6 Kinder mit Doppelniere maximal Grad IIl. Keines
der Kinder brauchte einen operativen Eingriff. Auch in
anderen Serien findet sich eine kleine Gruppe an Kin-
dern, die nur beobachtet wurden (Rickwood et al. 1992,
Castagnetti u. EI-Ghoneimi 2009). Kritisch anzumerken
ist, dass es sich bei allen Daten um kleine Kollektive
und zu kurze Beobachtungszeitriume handelt.

Endoskopische Therapie der Ureterozele

Bereits im Jahr 1962 beschrieben Zielinski (1962) die tiefe
transversale endoskopische Inzision der Ureterozele,
1966 Hutch u. Chisholm (1966) die longitudinale Inzision.
Die ebenfalls in der Vergangenheit durchgefiihrte trans-
urethrale Resektion fiihrte zwar zur Dekompression des
dilatierten oberen Doppelnierenanteils, resultierte aber
meist in einem massiven Reflux in den unteren Anteil
(Wines u. O’Flynn 1972). Heute wird neben der tiefen
transversalen Inzision die Punktion mittels Elektrode
(Blyth et al. 1993), Messer (Chertin et al. 2001) oder
Laser (Jankowski u. Palmer 2006) durchgefiihrt. Die Er-
gebnisse sind bei intravesikalen und ektopen Uretero-
zelen unterschiedlich. So fanden Blyth et al. eine hohere

Dekompressionsrate (93% versus 75%) und einen bes-
seren Funktionserhalt (96% versus 47 %) fiir die intrave-
sikale Ureterozele. Die Rate an neu aufgetretenem Reflux
(18% versus 47 %) sowie die Rate an Folgeeingriffen (18%
versus 47 %) war deutlich niedriger (Blyth et al. 1993). Die
Rate an Sekunddreingriffen nach einer endoskopischen
Inzision der intravesikalen Ureterozele reicht in der Lite-
ratur von 0-30% (Hagg et al. 2000, Di Benedetto et al.
1997). Fiir die ektopen Ureterozelen werden deutlich ho-
here Raten an Folgeeingriffen angegeben, sie betragen
37-100% (Hagg et al. 2000, Shekarriz et al. 1999). Eine
Metaanalyse von 10 Arbeiten zeigte klar, dass eine ektope
Ureterozele haufiger mit einer signifikant hoheren Re-
operationsrate vergesellschaftet ist als die intravesikale
Ureterozele. Dies gilt fiir ein ldngeres Follow-up, eine sys-
tematische Ureterozeleninzision/-punktion, fiir Neugebo-
rene sowie fiir Patienten mit Einzel- und Doppelsyste-
men. Eine zweite Metaanalyse (3 Studien) zeigte, dass
Patienten mit einem Doppelsystem hdufiger Sekundar-
eingriffe benoétigen, und mit einer dritten Metaanalyse
(7 Studien) konnte nachgewiesen werden, dass ein pra-
operativ bestehender Reflux das Risiko einer Reoperation
nach Ureterozeleninzision erhéht (Byun u. Merguerian
2006). Zusammenfassend besteht Ubereinstimmung da-
rin, dass die endoskopische Ureterozeleninzision/-punk-
tion eine Therapieoption fiir die intravesikale Ureterozele
darstellt und als Akuttherapie der ektopen Ureterozele
bei Sepsis und Blasenobstruktion infrage kommt (Hus-
mann et al. 1999). Beziiglich der Sinnhaftigkeit einer
Langzeittherapie gibt es vollig kontrdre Ansichten,
wobei die Datenlage eher gegen die endoskopische The-
rapie spricht. Auch das Argument, dass eine frithe De-
kompression Harnwegsinfektionen oder eine infravesika-
le Obstruktion vermeiden kdnnte, lief§ sich nicht bestati-
gen. Husmann et al. (2002) konnten keine Unterschiede
in den Komplikationsraten bei unmittelbarer endoskopi-
scher Dekompression versus verzogerter chirurgischer In-
tervention feststellen.

»Upper Tract Approach*

Hierunter versteht man die Oberpolresektion (Abb. 23.12)
und partielle Ureterektomie, bei guter Funktion des obe-
ren Anteils die Ureteroureterostomie oder -pyelostomie.
Dies erfolgt unter der Vorstellung, dass in der Folge die
Ureterozele dekomprimiert ist und ein vorhandener Re-
flux spontan maturiert. Sollte eine Intervention am unte-
ren Harntrakt notwendig werden, so kann diese elektiv
bei dem dann gréReren Kind durchgefiihrt werden.

Ureteroureterostomie, Ureteropyelostomie,
Pyelopyelostomie

Durch eine direkte Seit-zu-Seit-Anastomose (Ureteroure-
terostomie) soll der obere, obstruktive Harnleiter drai-
niert werden. Die Technik wird in der Literatur bei feh-
lendem Reflux in den unteren Anteil durchgefiihrt. Prieto
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et al. (2009) fanden bei 23 Patienten und tiefer Anasto-
mose (iber eine Pfannenstielinzision gute Ergebnisse. An-
dere warnen vor einer tiefen Anastomose, da hier ein
Jojo-Effekt zur Stase, Infektion und Dilatation fiihren
kann (Rehder et al. 2008). Chacko et al. (2010) fiihrten
bei 11 von 193 Patienten mit Doppelniere eine Ureterour-
eterostomie bei fehlendem Reflux durch. 2 der 11 Patien-
ten brauchten eine weitere Intervention wegen eines neu
aufgetretenen Refluxes. Bei weiteren 30 Patienten wurde
bei bestehendem Reflux zusdtzlich unterhalb der Urete-
roureterostomie eine Harnleiterneueinpflanzung durch-
gefiihrt. Bei 20% traten Komplikationen (Extravasation,
Reflux, Obstruktion) auf.

Bei der Kombination Reflux und Subpelvinstenose des
unteren Anteils kann eine Ureteropyelostomie oder Pye-
lopyelostomie durchgefiihrt werden (Shelfo et al. 1997).
Bei Vorliegen einer Ureterozele werden Ureterouretero-
stomie und Pyeloureterostomie nur bei guter Funktion
des oberen Anteils durchgefiihrt (Rickwood et al. 1992).

Insgesamt finden sich in der Literatur nur kleine Kol-
lektive, in der Regel 11-12 Fille (Chacko et al. 2010,
Bockrath et al. 1983, Duthoy et al. 1977), sodass die Er-
gebnisse schwer zu interpretieren sind und der Stellen-
wert nicht klar ist.

Operpolresektion und partielle Ureterresektion

Mandell et al. (1980) fanden wie Mor et al. (1992) eine
Reoperationsrate von 21%. Griinde fiir die Reoperation
waren persistierender Reflux in den unteren Anteil, Re-
flux in den Harnleiterstumpf und die fehlende Dekom-
pression der Ureterozele. Bei hochgradigem Reflux in
den unteren Anteil sollte nach Mandell daher besser
eine komplette Rekonstruktion durchgefithrt werden.
Caldamone et al. (1984) fanden eine 19%ige Reoperati-
onsrate wegen infravesikaler Obstruktion, persistieren-
dem Reflux oder rezidivierenden Harnwegsinfektionen.
Husmann (1999) verglich die Rate an Folgeoperationen
nach Oberpolresektion mit der nach Zeleninzision. 15%
der Patienten nach Oberpolresektion benotigten weitere
Eingriffe, alle wegen eines Refluxes. Dagegen benétigten
64% nach endoskopischer Therapie eine weitere Inter-
vention. Bei Nachweis eines vesikoureteralen Refluxes
im initialen Miktionszysturethrogramm betrug die Re-
operationsrate allerdings 84% und war mit der Rate
nach endokopischer Intervention identisch. Daher emp-
fiehlt auch Husmann bei hochgradigem Reflux ein kom-
biniertes Vorgehen. Eine dhnliche Empfehlung geben
Gomes et al. (2002). Sie verglichen die Zeleninzision als
,Noteingriff* mit dem ,Upper Tract Approach“ und der
kompletten primdren Rekonstruktion. Die Erfolgsraten
betrugen 18,2% fiir die endoskopische Therapie, 80% fiir
den ,Upper Tract Approach” und 83,3% fiir die vollstdan-
dige Rekonstruktion. In ihren Augen ist eine komplette
Rekonstruktion nur bei ausgeprdgtem Reflux notwendig.
Ein Kritikpunkt an der Arbeit ist die Selektion. In der
Gruppe mit vollstindiger Rekonstruktion waren nur

Therapie

komplexe Fdlle. De Foor et al. (2003) fanden eine Abhdn-
gigkeit der Ergebnisse vom Grad der Ureterozele: der
LUpper Tract Approach” war erfolgreich bei 80% der
Grad-I-Ureterozelen, dagegen bei keiner der ausgeprag-
ten Ureterozelen. Scherz et al. (1989) verglichen die Ober-
polresektion und partielle Ureterresektion mit der kom-
pletten Rekonstruktion. 47% der Patienten mit alleiniger
Oberpolresektion und Ureterteilresektion bendtigten eine
Folgeoperation, dagegen nur 14% der Patienten mit dem
kombinierten Vorgehen, letztere alle wegen eines Reflu-
xes. Aufgrund dieser Erfahrungen befiirworten sie die
komplette Rekonstruktion. Shekarriz et al. (1999) fanden
eine Reoperationsrate von 41% fiir den ,Upper Tract Ap-
proach“, dagegen keine Revision bei vollstindiger Rekon-
struktion.

Zusammenfassend ist die Heminephrektomie mit par-
tieller Ureterektomie ein in der Literatur akzeptiertes
Verfahren. Allerdings brauchen die Kinder eine kon-
sequente Nachsorge, da bei einem hohen Prozentsatz
der Kinder Folgeoperationen notwendig werden. Bei be-
reits initial bestehendem Reflux und hohergradiger Ure-
terozele zeigt eine primdre vollstindige Rekonstruktion
bessere Ergebnisse.

Alleinige Rekonstruktion
des unteren Harntrakts

Darunter versteht man die Resektion der Ureterozele und
Harnleiterneueinpflanzung der beiden Harnleiter unter
Belassung des unter Umstdnden auch afunktionellen obe-
ren Anteils. Gran et al. (2005) fanden bei 16 Patienten mit
alleiniger Rekonstruktion des unteren Harntrakts einen
Erhalt der Nierenfunktion in 94% und eine Komplikati-
onsrate von 13% (Harnwegsinfektionen). Wegen der
niedrigen Komplikationsrate bevorzugen sie dieses Ver-
fahren anstelle einer kompletten Rekonstruktion.

Komplette Rekonstruktion

Hendren u. Mitchell (1979) plddierten fiir eine vollstdn-
dige Rekonstruktion, in der Regel bestehend aus Oberpol-
resektion, Exzision der Ureterozele und Harnleiterneu-
einpflanzung. Die bereits oben angefiihrten Daten von
Scherz (1989) bestdtigen dies. De Jong et al. (2000) un-
tersuchten 40 Kinder mit kompletter Rekonstruktion pro-
spektiv. Alle waren kontinent. Ein zweites, aber nur en-
dokopisches Vorgehen, war bei 13 Kindern erforderlich,
nur ein Kind brauchte einen weiteren offen chirurgischen
Eingriff. Die gleiche Gruppe publizierte spater die Daten
von 54 Patienten mit einem mittleren Follow-up von 9,6
Jahren mit dhnlich guten Ergebnissen (Beganovic et al.
2007). In ihren Augen ist die komplette Rekonstruktion
dem Vorgehen in Teilschritten {iberlegen (Rekonstruktion
des oberen Harntrakts, falls erforderlich Rekonstruktion
des unteren Harntrakts im zweiten Schritt). Auch die
Daten des Mainzer Kollektivs bestdtigen die niedrige
Komplikationsrate einer vollstindigen Rekonstruktion
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Abb. 23.13 Resektion der Ureterozele.
a Resektion der Wande der er6ffneten Ureterozele.

mit 7% Infektionen, 3% Reflux und 4% Obstruktion post-
operativ. Die operativen Techniken der Heminephrekto-
mie und Harnleiterneueinpflanzung (Psoas Hitch) ent-
sprechen denen im Part Reflux bei Doppelniere beschrie-
benen Verfahren. Diskutiert wird die Exzision der Urete-
rozele (Abb.23.13) versus der Marsupialisation. Die kli-
nischen Ergebnisse scheinen gleich zu sein (Lewis et al.
2008). Aus eigener Erfahrung ist nur bei tief in den Bla-
senauslass reichenden Ureterozelen wegen der Gefahr
einer postoperativen Inkontinenz im unteren Anteil eine
Marsupialisation mit Detrusorraffung notwendig.

Zusammenfassend sprechen einige Daten fiir die Uber-
legenheit der kompletten Rekonstruktion. Auf alle Fille
sollte sie bei vorbestehendem Reflux und hochgradigen
Ureterozelen zum Einsatz kommen.

23.8 Nachsorge

Die Nachsorge hdngt von der zugrunde liegenden assozi-
ierten Pathologie und dem gewdhlten Behandlungsver-
fahren ab. Bei allen Pathologien sind sonografische Ver-
laufskontrollen und Urinuntersuchungen sinnvoll.

Bei Doppelnieren mit Reflux ohne Dilatation und anti-
biotischer Prophylaxe entsprechen die Kontrollunter-
suchungen im Prinzip denen bei Reflux in ein Einzelsys-
tem (siehe dort). Ein erneutes Miktionszysturethro-
gramm (MCU) sollte frithestens nach 1 Jahr, sinnvoller-
weise besser nach 2 Jahren erfolgen. Auch nach endosko-

b ,Muscular support“ durch Raffung des Detrusors an der Hinter-
wand, um eine Divertikelbildung zu vermeiden.

pischer Refluxtherapie sind ldngere Kontrollen erforder-
lich, da Spatrezidive beschrieben sind. Ein MCU kann 3
Monate nach Therapie durchgefiihrt werden, danach nur
bei Symptomen. Wegen der hohen Erfolgsquote der ope-
rativen Antirefluxtherapie auch bei Doppelnieren kann
postoperativ bei fehlendem kontralateralen Reflux auf
ein MCU verzichtet werden.

Nach Heminephrektomie oder Heminephroureterekto-
mie ist zusdtzlich zur sonografischen Verlaufskontrolle
eine Nierenfunktionspriifung 6 Monate nach dem Eingriff
sinnvoll.

Kinder mit konservativer Therapie oder nach endosko-
pischer Zelenresektion/-inzision bediirfen engmaschiger
Kontrollen mit Augenmerk auf die Dilatation des oberen
Harntrakts. Das gleiche gilt fiir Patienten mit reinem ,,Up-
per Tract Approach“, da hier hdufig Folgeeingriffe des
unteren Harntrakts notwendig werden.

Nach vollstdndiger Rekonstruktion ist eine Sonographie
3 Monate nach Zelenresektion und Harnleiterneuein-
pflanzung indiziert.
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— Zusammenfassung

Nachsorge

» Ureter duplex (doppelter Ureter): komplette homolate-
rale Doppelbildung der oberen Harnwege. Ureter fissus
oder bifidus: Vereinigung beider Ureteren auf dem
Weg zur Blase. Ektoper Harnleiter: Miindung auRer-
halb der Blase (Mddchen: Blasenhals, Urethra, am Mea-
tus, Vagina, Uterus; Knabe: prostatische Harnrohre, Sa-
menblasen, Ductus deferens). Ureterozele: zystische Er-
weiterung des intravesikalen submukdsen Harnleiterseg-
ments. Orthotope Ureterozele: vollstdndig in der Blase,
ektope Ureterozele: Vorfall in den Blasenhals | die Ure-
thra. Doppelniere per se: kein Krankheitswert; nur bei
assoziierter Ureterpathologie (ektope Miindung, Urete-
rozele, Reflux, selten Subpelvinstenose.

» Inzidenz der Doppelniere: 0,8 - 4%, Madchen doppelt so
haufig betroffen. Reflux in 44% der Doppelnieren, in der
Regel in den unteren Doppelnierenanteil. Inzidenz ek-
toper Ureter: 1:1900. Inzidenz Ureterozele 1:500 bis
1:4000, in ca. 80% Harnleiter des oberen Doppelnieren-
pols betroffen.

» Embryologie Doppelniere: zusatzliche Ureterknospe; aus
der kranialen Knospe entsteht Oberpolharnleiter; miin-
det weiter distal in die Blase (Meyer-Weigert-Regel). Re-
nin-Angiotensin-System (RAS) spielt Rolle in der Nieren-
entwicklung. Sehr kraniale Insertion der proximalen Ure-
terknospe: Ektopie. Blind endender Harnleiter: Ureter-
knospe ist abortiv und erreicht nicht das Mesonephros.

» Symptome: meist symptomlos, nur bei assoziierter Fehl-
bildung. Fieberhafte Harnwegsinfektionen (Reflux, Ob-
struktion), schwere Sepsis (Obstruktion), palpable
Masse (groRRe Ureterozele), Miktionsbeschwerden, Rest-
harn (Ureterozele), Inkontinenz, Drang (Ureterozele, ek-
toper Harnleiter beim Madchen), Schmerzen im Genital-
bereich (ektoper Harnleiter beim Knaben) allgemein Ge-
deihstérungen, Entwicklungsverzégerungen, unspezi-
fische Bauchschmerzen, selten Hamaturie.

» Diagnostik: initial Sonografie, bei Verdacht auf Reflux
Miktionszysturethrogramm, MAG-III-Szintigrafie: Funk-
tion der Niere (,Region of Interest®), Abflussverhaltnis-
se, DMSA-Szintigrafie: Restfunktion des oberen Anteils,
fokale Defekte unterer Pol; MR-Urografie: dysplastischer
oberer Anteil, ektope Miindung, Ureterozelen, ggf. Va-
ginoskopie und Zystoskopie.

» Therapie: nur bei assoziierter Pathologie:

Reflux in den unteren oder beide Doppelnierenantei-
le: bei guter Nierenfunktion beider Anteile: konser-

vative, endoskopische und operative Therapie; konser-
vative Therapie: nicht bei Knaben mit hochgradigen
Refluxen und Mddchen mit mittlerem/hohem Reflux-
grad; endoskopische Therapie signifikant schlechter
als in Einzelsystemen; Ergebnisse der operativen Anti-
refluxplastiken denen bei Einzelsystemen vergleich-
bar. Bei schlechter Funktion des refluxiven Doppelnie-
renanteils: Antirefluxplastik bzw. Harnleiterneuim-
plantation oder Resektion (mit kompletter Entfernung
des Harnleiters und damit Implantation des zum obe-
ren Anteils gehérende Harnleiters).
Ektope Harnleitermiindung (mit schlechter Funk-
tion des oberen Anteils): Heminephrektomie mit tie-
fem Absetzen des Harnleiters (offen chirurgisch, lapa-
roskopisch), vereinzelt ipsilaterale Ureteroureterosto-
mie.
Ureterozele: orthotope Ureterozele bei Einzelsystem:
keine weitere Therapie; bei Doppelsystem Therapie
sehr kontrovers diskutiert; Einzelfallentscheidung. Op-
tionen:
Verlaufskontrolle unter antibakterieller Prophylaxe:
Selektion!; kleine Kollektive, kurze Beobachtungs-
zeitraume.
Zelenpunktion: Therapieoption fiir intravesikale
Ureterozele, Akuttherapie der ektopen Ureterozele
bei Sepsis und Blasenobstruktion; als Langzeitthe-
rapie kontrar diskutiert, da hohe Rate an Folgeein-
griffen.
Ureteroureterostomie oder Ureteropyelostomie:
bei fehlendem Reflux in den unteren Anteil, Sub-
pelvinstenose, Cave: |ojo-Effekt, wenig Daten.
Heminephrektomie unter Belassen der Ureterozele
und des distalen Harnleiters (,Upper Tract Ap-
proach“): in der Literatur akzeptiertes Verfahren,
Cave: konsequente Nachsorge, hohe Rate an Folge-
operationen; nicht bei bereits initial bestehendem
Reflux und hohergradiger Ureterozele.
Alleinige Rekonstruktion des unteren Harntrakts
unter Belassung des afunktionellen oberen Anteils:
wenig Daten.
Komplette Rekonstruktion mit Heminephroureter-
ektomie, Zelenresektion und Harnleiterneueinpflan-
zung: indiziert bei vorbestehendem Reflux und
hochgradigen Ureterozelen; von einigen Autoren
generell favorisiert.

Literatur

Hinweise unter www.thieme.de/kinderurologie-literatur
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