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1 Abkulrzungsverzeichnis

HWI - Harnwegsinfektion

ING - Isotopennephrogramm

(AVAU) - intravendse Urographie

MAG - Mercaptoacetyltriglycin

MCU - Miktionscystourethrogramm

NBFS - neurogene Blasenfunktionsstérung
NL - Nierenleistung

PPI - Parenchym- Pyelon- Index

SSW - Schwangerschaftswoche

UCN - Ureterocystoneostomie

VUR - Vesico-ureteraler Reflux
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3 Einleitung

Die Therapie des Megaureters kann in Abhangigkeit von der Form, der
Funktion und dem Verlauf konservativer Natur oder operativ korrigierend
als einzeitiges Vorgehen bzw. temporar entlastend als zweizeitiges
operatives Vorgehen sein. Im Laufe der Zeit bei immer besser werdender
und frihzeitig anwendbarer Diagnostik und die Beobachtung der
Krankheitsverlaufe mit und ohne Operation haben die Indikationsstellung
zur operativen Behandlung des Megaureters zurlickhaltender werden
lassen.

Die Megaureterformen mit einem Dilatationsgrad von V-V nach EMMETT
und WITTEN bei primarer Obstruktion und schweren Refluxgraden nach
IC- Klassifikation und ein hergehenden Funktionseinbul3en der betroffenen
Nieren und schwersten Harntraktinfektionen sind jedoch immer noch
operationsbedurftig.

Als Entlastungseingriffe kommen die Pyelo-bzw. Nephrostomie und die
verschiedenen Formen von Ureterostomien in Frage z.B. die proximale
Ableitung nach SOBER- und ihre Umkehrung, die Chimney- Plastik, die
Ring- und die LOOP- Ureterostomie. Bei diesen operativen Verfahren ist
es vorteilhaft, dal® die ureterovesikale Verbindung nicht auRer Funktion
gesetzt wird und somit mehr Anreize zur Maturation bekommt. Bei der
distalen, endstandigen Ureterostomie empfangt der dilatierte Ureter mehr
Impulse, da er die gesamte produzierte Urinmenge transportieren mulf3.
Die Fragen Uber den Zeitpunkt und die dann bevorzugte
Operationsmethode nach Indikationsstellung werden bislang noch sehr
kontrovers diskutiert.

Im Zentrum fur Kinder- Jugendmedizin der Ernst- Moritz- Arndt- Universitat
Greifswald wurde das Konzept der primaren Entlastung durch eine

endstandige cutane Ureterostomie und sekundarer Ruckverlagerung



durch eine Ureterocystoneostomie ohne und mit Modellage bei
ausgepragten obstruktiven und refluxiven Megaureterformen bevorzugt
angewandt.

In dieser retrospektiven Analyse wurden alle Falle ausgewertet, bei denen
Megaureter der Schweregrade IV und V nach EMMETT und WITTEN
(obstruktiver Genese) bzw. nach der Internationalen Kilassifikation
(refluxiver Genese) in den Jahren von 1975- 1997 mit der Anlage einer
temporaren, distalen, endstandigen Ureterostomie therapiert wurden. Bei
der uberwiegenden Zahl der Kinder mit Megaureteren handelt es sich um
primare Formen und selten um sekundare, da diese Falle in den letzten
Jahren zunehmend nicht mehr nach dieser Methode operiert wurden.
Diesen Kinder wurde zuerst die Ursache, die zur Dilatation der Harnwege
gefuhrte, beseitigt, z.B.: Urethralklappen.

Die Zielstellung dieser Studie ist die Untersuchung, ob bei Sauglingen mit
einem ausgepragten Megaureter durch eine frlhzeitige
Entlastungsoperation mit einer endstandigen cutanen Ureterostomie mit
nachfolgender Ureterocystoneostomie eine gute Entwicklung der

Nierenleistung erzielt werden kann.



4 Definition

Der Megaureter ist eine angeborene bzw. erworbene, dauerhafte, ein-
oder beidseitig bestehende, erhebliche Erweiterung und Schangelung,
eventuell Verlangerung des Harnleiters infolge  segmentaler
Funktionsstorungen. Es mul} zwischen einem primaren und sekundaren
Megaureter mit und ohne vesico- urethralem Reflux unterschieden

werden. (Tabelle 1)

Abbildung 1: intraoperatives Bild eines obstruktiven Megaureters

Die Ursachen fir den primaren obstruktiven Megaureter liegen in einem
terminalen, juxtavesikal gelegenen engen Harnleitersegment mit
daruberliegender Harnleiterdilatation unterschiedlicher Ausdehnung. Der
Dilatationsgrad des Harnhohlraumsystems erfahrt bei der obstruktiven
Form eine Einteilung nach EMMETT und WITTEN von 1971 nach dem
IVU- Befund (Tabelle 2).



Die Ursache fur einen primar refluxiven Megaureter liegt in der Dislokation
des Ureterostiums. Der Dilatationsgrad bei den refluxiven Formen wird
nach der IC- Klassifikation nach dem MCU- Befund eingeteilt.

Beim sekundaren Megaureter findet sich die Ursache in einer
postvesikalen Obstruktion, z.B. durch Harnrohrenklappen.

- Megaureter mit Reflux
- ohne Obstruktion - primar
- mit Obstruktion - sekundar
- Megaureter ohne Reflux
- mit Obstruktion
- primar
- sekundar
- ohne Obstruktion
- primar

- sekundar

Tabelle 1: Philadelphia Klassifikation des Megaureters. (1,2)

Mit der Bezeichnung Megaureter ist ebenfalls die Gruppe der Patienten
mit primarem vesikorenalem Reflux Grad IV°- V° auf der international
ublichen Refluxgradeinteilung nach dem International Reflux Study
Commitee (Tabelle 3) gekennzeichnet. Diese Patienten sind durch das
gleiche operative Vorgehen wie die mit obstruktiven Megaureterformen

therapiert worden. (1, 2, 6, )
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4.1 Der obstruktive Megaureter

4.1.1 Darstellung des Megaureters

Beim primaren obstruktiven Megaureter ist das juxtavesikale, terminale
Uretersegment gegentber dem daruberliegenden dilatierten und
wandverdickten Harnleiter relativ eng (

Abbildung 2).

Abbildung 2: obstruktiver Megaureter im VU
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4.1.2 Embryologie:

Atiologisch betrachtet gibt es mehrere M®oglichkeiten, die zu einer
derartigen Anomalie des Harnleiters fihren kdnnen.

Erstens ist eine Differenzierungsstorung des mesenchymalen Gewebes,
welches um die Ureterknospe angeordnet ist, mdglich. Eine weitere
Ursache kann eine pathologische Lokalisation der Ureterknospe auf dem
Wolffschen Gang sein. Diese wurde ebenfalls die haufig begleitend
entstehende Nierendysplasie erklaren. Wahrend des Wachstums der
Ureterknospe und der Lumbalregion des Embryos findet eine Rotation des
Wolffschen Ganges und des Harnleiters statt. Dies ware eine mogliche
Ursache einer funktionellen Obstruktion durch die bereits in Gang
gekommene Urinproduktion wahrend der Embryonalentwicklung.
Weiterhin zu betrachten und vielleicht die wichtigste Ursache ist die
sekundare Obliteration des Harnleiterlumens zwischen Tag 37 und 41 post
conceptionem. Dieser Verschluld beginnt in der Mitte des Harnleiters und
schreitet nach proximal und distal fort. Die Rekanalisation verlauft auch
zentral beginnend nach cranial und caudal und ist mit dem 42. Tag vollig
beendet. Storungen dieses Prozesses bzw. eine verzogerte Rekana-
lisation im distalen pravesikalen Segment bei schon eingesetzter Urin-
produktion kann zur proximalen Harnleiterdilatation fuhren. (1,3,6,11,67)

I. Grades normal
Il. Grades gering dilatierter Ureter und Nierenbeckenkelchsystem,

keine bogige Umformung des Ureters

lll. Grades starkere Dilatation und Bogenbildung
IV. Grades noch starkere Erweiterung und Kinking
V. Grades massive Dilatation mit grober Verplumpung des

Nierenbeckenkelchsystems

Tabelle 2: Einteilung der Dilatation des Harnhohlsystems nach EMMETT
und WITTEN (1971) nach dem IVU- Befund (77).
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4.1.3 Pathologie:

Histologisch ist in der Uretermuskulatur des adynamen bzw. funktionell
obstruktiven Segmentes eine Vielzahl von verschiedenen Veranderungen
zu finden, wie vorwiegend zirkular verlaufende Muskelfasern, verdickte
Muskulatur und Entzindungen von Submukosa und Mukosa, reduzierte
Muskelfasern mit vermehrten kollagenen Gewebsanteilen bzw. die
komplette Spannweite vom normal konfigurierten Ureter bis hin zur
Wandfibrose. Wenn man bei Kindern einen dilatierten Ureterabschnitt
unter dem Elektronenmikroskop betrachtet, ist eine Vermehrung von
elastischen Fasern auf das 3- bis 5fache feststellbar. Beim Erwachsenen
ist vorwiegend eine Anhaufung von Kollagen zu finden.

Durch den gestérten Wandaufbau des Ureters kommt es durch den
erhohten terminalen HarnleiterverschluRdruck zu einer Retroperistaltik mit
einer kompensatorischen Dilatation und Harnleiterwandhypertrophie des
darlUberliegenden Harnleitersegmentes.

Im Gegensatz zum refluxiven Megaureter befindet sich in der Mehrzahl
der Falle das Ureterostium in normaler Position. In ca. 10- 15 % der Falle
findet sich eine Lateralisierung des Ostiums in Position B oder C nach der
Lateralisationseinteilung nach LYON, MARSHALL und TANAGHO von
1969, die dann ebenfalls zu einem Reflux fuhren kann. (1, 2, 6, 8, 11, 35)
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4.2  Der refluxive Megaureter

4.2.1 Beschreibung

Unter einem primaren refluxiven Megaureter versteht man einen
angeborenen vesikoureteralen bzw. vesikorenalen Reflux IV. und V.
Grades nach der Internationalen Refluxklassifikation (Abbildung 3) (5,7,9,
10,22,76). Er beruht auf einem fehlerhaften Aufbau des terminalen Ureters
und der mangelnden Verankerung des bzw. der Harnleiter in der Blase
bei den kombinierten Form- und Lageanomalien des Ureterostiums. Somit
besteht eine mangelnde Verschlul3fahigkeit der ureterovesikalen
Verbindung , die bei Anstieg des intravesikalen Druckes zu einem
Urinrickflul in den bzw. die Ureter und in die Nierenbeckenkelchsysteme
fuhren. Bleibt dieser unbehandelt ist eine Niereninsuffiziens bei
hohergradigem Reflux eine bedrohliche Folge. Der primare refluxive
Megaureter kann ebenfalls eine Kombination von Refluxmegaureter und

Obstruktion im Bereich der uretero- vesikalen Verbindung sein.

Abbildung 3: Refluxiver Megaureter im MCU.
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4.2.2 Embryologie

Die Atiologie des primaren Refluxes ist noch immer nicht bekannt. Es ist
jedoch eine Haufung bei Geschwistern refluxkranker Kinder beobachtet
worden, welche auf eine autosomal dominate Vererbung hindeuten
konnte.

Die Ursache fur das nicht Zustandekommen einer antirefluxiven Funktion
der Harnleitermindung wahrend der Fetalperiode liegt in der fehlerhaften
Ausdifferenzierung des Wolffschen Ganges. Das Trigonum vesicae entlafdt
beide oder einen Harnleiter an nicht anatomisch typischer Stelle, d.h.
kranialisierter und lateralisierter. Dabei kommt es zu keiner normalen
Ostiumgestaltung. Weiterhin wird vermutet, je weiter die Mindung des
Ureters nach kranial oder distal von der Norm abweicht, desto mehr trifft
der Harnleiter in der embryonalen Entwicklung randstandig auf das
Metanephros, welches nur in seinem Zentrum strukturelle Vollwertigkeit
besitzt. So bedeutet randstandige Implantation des Ostiums renale
Hypoplasie und Dysplasie, die insgesamt in einer anlagebedingt ver-
minderten Nierensubstanz und unregelmaRig verkleinerten Nierenformat
zu erkennen sind. Damit konnte erklart werden, dal} viele Nieren mit sehr
hohem Refluxgrad schon sehr friihzeitig ohne rezidivierende und schwere
Infektionen eine Nierenverkleinerung und verminderte Nierensubstanz
zeigen (5, 7, 9,10, 67).
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- |. Grades

- Il. Grades

- lll. Grades

- IV. Grades

- V. Grades

Reflux in den unteren Teil eines Ureters mit
normalen Durchmesser, keine Dilatation
Reflux bis ins Nierenbecken, normaler
Durchmesser

Reflux mit leichter bis maRiger Dilatation

und /oder Schlangelung des Ureters und
leichter bis malRiger Nierenbeckendilatation
Reflux mit maRiger bis erheblicher

Dilatation und/oder Schlangelung des Ureters
und maRige bis erhebliche Dilatation des
Nierenbeckens und der Kelche

Reflux mit massiver Dilatation und
Schlangelung des Ureters sowie massiver
Dilatation des Nierenbeckens und der Kelche

Tabelle 3: Internationale Reflux- Klassifikation (76).

Die Internationale Reflux-

Abstimmung auf der

Klassifikation wurde 1984 in weltweiter

Grundlage der Reflux- Klassifikation nach

HEIKEL/PARKKULAINEN von 1966 definiert (78).
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4.2.3 Pathologie:

Den VerschluBmechanismus der Uretermindung regeln aktive und
passive Komponenten.

Zu einem aktiven Harnleiterverschlufd kommt es durch das Maschenwerk
aus kollagenen, muskularen und elastischen Fasern. Der Verschlul}
entsteht durch Streckung dieser Fasern bei zunehmender Blasenfillung
und durch Verkleinerung des Ureterdurchmessers bei suffizienter trigonal-
muskularer Verankerung.

Der fehlerhafte Aufbau des terminalen Ureters begunstigt einen Reflux,
ebenso eine entzindliche Infiltration des submukdsen Segmentes. Infolge
dessen entsteht eine Unbeweglichkeit des Fasermaschenwerkes des
Harnleiters durch das begleitende Gewebeddem.

Der refluxiv erweiterte Harnleiter unterscheidet sich vom obstruktiv er-
weitertem Harnleiter durch ein Mehr an Fibrosierung und Minderung an
muskularen Gewebeanteilen.

Fir die Effektivitat des Mundungsverschlusses durch passive Kompo-
nenten sind der schrage Eintritt des Ureters durch den Detrusor in die
Harnblase, die ausreichende Lange des intramuralen Anteils sowie das
Verhaltnis zwischen Ureterdurchmesser und submukéser Tunnellange
entscheidend.

Also fuhrt eine zu tiefe Entwicklung der Ureterknospe am Wolffschen
Gang zu einer hohen ektopen Einmundung des Harnleiters in die Blase
und somit zu einem verkurztem intramuralen Verlauf (9, 10).

Weiterhin ist der juxtavesikale Harnleiter von Muskelfasern der Wal-
deyerschen Scheide umgeben, die in das oberflachliche Trigonum Uber-
gehen und somit die Ureterostien am Blasenhals und an der proximalen
Harnréhre verankern. Die tiefe Trigonummuskulatur bildet das Widerlager,
gegen das der Ureter bei intravesikalem Druckanstieg durch die Blasen-

fullung verlagert wird und somit als ebenfalls passive Verschlul® wirkt.
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Fehlentwicklungen bzw. Unreife dieser Muskelstrukturen flihren dem-
zufolge zu lateralen Ostienanomalien bei unzureichender Verankerung.
(5,9, 10, 13, 22, 74)

In der weiteren Entwicklung refluxkranker Kinder kommt es =zu
Maturationsvorgangen, die jedoch bei schweren Anomalien des Ureters,
z.B. vesico-ureteraler Reflux IV° und V° keine wesentlichen

Heilungserfolge bringen kénnen.

Typ l|0l| |l1 n l|2l| |l3|l
Konfiguration cone stadium horseshoe golf hole
vorhandener Reflux [%] 4% 28% 83% 100%
nicht mehr nachweisbarer 93% 70% 19% 0%
Reflux [%]

Tabelle 4: Einteilung der Ostiumformen, prozentuales Auftreten von Reflux
und Verschwinden nach konservativem Therapieerfolg nach LYON,
MARSHALL und TANAGHO. (5, 10)
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4.3 Doppelnieren

4.3.1 Allgemein

Bei gesundem Zustand unterscheidet sich das Parenchym der
Doppelniere nicht von einer normalen Niere. Die Doppelniere ist groRer als
eine normale Niere und besitzt in der Regel eine Parenchymfurche. Der
Unterschied liegt in der Zweiteilung des Nierenhohlsystems und der Harn-
leiter in einer bestimmten Art und Weise, diese ist bedingt durch die
embryonale Entwicklung der Doppelnieren. (Abbildung 4)

Abbildung 4: Doppelniere links
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4.3.2 Embryologie

Es sind zwei unterschiedliche Entstehungsmechanismen  fur
Doppelsysteme der Niere bekannt. Zum ersten kann es zu einer friihen
Teilung der vom Wolffschen Gang ausgehenden Ureterknospen kommen,
welches zu einer Bildung eines Ureter fissus fuhrt. Diese Konfluens ist
abhangig vom Zeitpunkt und dem Ort der Aufteilung. Entsteht ausgehend
vom Wolffschen Gang eine zweite Ureterknospe, so bildet sich ein Ureter
duplex. Beide Ureter erreichen das Metanephros. Die somit resultierende
Doppelnierenanlage ist dann parenchymatdés miteinander verbunden.
Entstehen zweitens 2zwei Ureterknospen nebeneinander auf dem
Wolffschen Gang, so erreicht beim Wachstum die kaudal gelegene
Knospe als erste den Sinus urogenitalis. Nach Ubergehen in diesen
wachst sie nach kraniolateral aus. Die zweite Ureterknospe, die weiter
kranial liegt, findet zum oberen Teil des Metanephros Kontakt. Sie erreicht
damit den Sinus urogenitalis spater. Das Ostium dieser Ureteranlage
befindet sich somit kaudal der zum unteren Nierenpol und Harnleiter

gehdrenden Einmundung (Meyer- Weigertsche Regel) (4, 10, 39, 74).
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4.3.3 Pathologie

Pathologische Folgen entwickeln sich infolge der irregularen
Einmindungen der Ureter nierenfern, wie im embryologischen Teil bereits
beschrieben. Durch diese embryologischen Storvorgange kommt es zu
krankhaften Veranderungen und Symptomen der Doppelnieren. Die
nachfolgende Einteilung fuhrt zum besseren Verstandnis.

Der erste Vorgang ist die kraniale Orthotopie des Ostiums der kaudalen
Anlage, welche zur klassischen Konstellation des vesiko- uretero- renalen
Refluxes fuhrt (siehe 4.2. refluxiver Megaureter). Der zweite Vorgang ist
durch den distal zusammenkommenden Ureter fissus mit der dann
bedingten Refluxivitat in beiden Anlagen zu erklaren. Der dritte zu
nennende Vorgang ist die kaudale Dystopie oder die Ektopie der Mindung
des Ureters der kranialen Anlage mit und ohne Bildung einer Ureterozele.
Diese fuhrt zu einer Obstruktion. Der vierte Vorgang entsteht aus der
Koexistenz der beiden vorgenannten Mechanismen (4, 81) (Tabelle 5).

1. Ostium des Harnleiters der unteren Anlage kranialisiert, untere Anlage
folglich in refluxiver reduktiver Nephropathie, obere Anlage
kompensatorisch vergroRRert

2. Ureter fissus, Ostium kranialisiert, beide Anlagen in refluxiver reduktiver
Nephropathie
3. a) Harnleiter der ektopen Anlage urethral obstruiert, mit oder

ohne Zele, zugehorige Anlage in dysplastisch- reduktiver
Nephropathie, untere Anlage normal gestaltet

b) Harnleiter der ektopen oberen Anlage vaginal oder
vestibular mindend, zugehdrige obere Anlage hochgradig
dysplastisch reduziert

4. Pathologie beider Anlagen gemeinsam vorkommend, 1. und 3. kombiniert

Tabelle 5: Pathomorpholgie der Doppelniere (81).
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4.4  Harnrbhrenklappen

4.4.1 Klassifikation

Die kongenitalen Klappen der proximalen Harnrohre sind typische
mechanische Obstruktionen, die seit der ursprunglichen Klassifikation
durch  YOUNG und Mitarbeiter bekannt sind. Die von YOUNG

vorgenommene Einteilung ist mittlerweile aber nicht unumstritten (3).

TYP 1 : Segelformige Falten verlaufen vom Colliculus seminalis aus
nach distal lateral. Bei prograder Flussigkeitstromung
fullen sich die Klappen und verschliel3en das
Urethralumen bis auf einen mehr oder weniger schmalen

medialen Schlitz
TYPII : Klappen proximal des Colliculus sind extrem selten

TYP I : Die Klappen bilden ein Diaphragma mit einem zentralen
Durchlal3. Bei Lokalisation distal des Colliculus ist eine
Unterscheidung von einer bulbaren Ringstenose nicht

madglich

Tabelle 6: Klassifikation der Harnréhrenklappen n. YOUNG von 1919 (83).

ROBERTSON und HAYES haben jedoch beschrieben, dal3 die
Obstruktion im hinteren Bereich der Urethra nicht als Urethralklappe
sondern als gefenstertes Diaphragma angesehen werden muf. Diese
Erkenntnis konnten sie aus einer Autopsiestudie von 17 Kindern mit
hinteren Harnréhrenklappen gewinnen, indem sie die Vorderwand der
hinteren Urethra vorsichtig abpraparierten und feststellten, dal} die Klap-
pen in Wirklichkeit ein diagonal liegendes Diaphragma darstellten (82).
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4.4.2 Embryologie

Eine ausreichende Erklarung der drei Typen der Urethralklappen nach
YOUNG wurden bisher noch nicht gefunden. Es wird aber vermutet, dal}
der embryogenetische Ursprung in einer pathologischen Aufteilung der
Crista urethralis besteht. ( 3, 34, 84)

Anfangs entwickelt sich die Harnblase intrauterin bei schon bestehenden
Klappen der Urethra normal aufgrund des offenen Allantoisganges, der
somit eine infravesikale Obstruktion vereitelt. Nach modernen
Erkenntnissen in der Embryologie kommt es zu einem Verschluf®
desselben nicht vor der 18.- 20. Fetalwoche. Dieses ist bedeutend, da es
die Zeitspanne kennzeichnet, oberhalb derer eine pathologische Anlage
urologischer Strukturen nicht mehr neu entsteht. Mit der Annahme des
Verschlusses des Allantoisganges in der 20. SSW ist zu erklaren, dal}
eine infravesikal verursachte Harnobstruktion pranatal sonographisch erst
von der 21.- 22. SSW an bildgebend erscheint. (14)

4.4.3 Pathologie

Die Harnblase ist ein Hohlorgan mit der Funktion zu speichern und zu
entleeren. Sie arbeitet demnach in Abhangigkeit vom Auslasses-
widerstand und der Kraftentfaltung des Detrusors. Folglich verlangt ein
erhohter AuslaBwiderstand, z.B.: durch Obstruktion, eine erhdhte Aus-
treibungskraft. Diese ist nur Uber ein erhdhtes Dehnungspotential der
Muskelfasern méglich. Aufgrund dieser Uberdehnung erreicht die Muskel-
faser ihr Ausgangsmal} bereits fruher, ohne dal® eine vollstandige
Entleerung der Harnblase erreicht worden ist. Es kommt somit zur

Entstehung von Restharn. Das Fullvolumen nimmt mengenmalig zu, die
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Einzelmiktionen nehmen quantitativ ab und die Frequenz der Miktionen
steigt reaktiv an (14,39).

- Schweregrad I : keine Sekundarpathologie

- Schweregrad Il : minimale Sekundarpathologie, Nieren
normal

- Schweregrad 1] ; schwere Sekundarpatholgie mit

Veranderungen am oberen
Harnhohlsystem

- Schweregrad \% ; schwerste Sekundarpathologie mit
renaler Insuffizienz

Tabelle 7: Einteilung der posterioren Harnréhrenklappen nach HENDREN
(3)

In der normalen Entwicklung nimmt die Detrusormuskulatur erst in der
zweiten Halfte der Fetalzeit zu. Postfetal setzt dann eine funktionelle
VergrofRerung der Muskelzellen ein. Bei Kindern mit Urethralklappen
kommt es ebenfalls zu einer Zunahme der Blasenwanddicke. Histologisch
ist aber mehr eine Vermehrung des Kollagens festzustellen, so dal® die
Muskelfasern regelrecht auseinandergedrangt werden. Der Vorgang der
Instabilitat der Blase nimmt dadurch zu. Es setzt als Sekundarschaden
eine sekundare Neurogenisierung dieses Hohlorgans ein. Das Trigonum
vesicae ist nicht an der dann auftretenden Trabekulierung der Blase
aufgrund seiner strukturellen und nervalen Sonderstellung beteiligt. Es
entwickelt sich unter der Obstruktion zu einem Megatrigonum und
beeintrachtigt die Harnleitermindungen somit obstruktiv. Wenn diese
Patienten mit Urethralklappen einen vesikorenalen Reflux aufweisen, ist
dieser koinzidental vorbestehend zur Harnrohrenklappe bzw. eine Folge
der sekundaren Neurogenisierung durch die Rezeptorverluste. (14,19, 39,
84)
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5 Klinik

51 Symptome

Die Symptome bei Kindern mit Megauretererkrankungen sind bei den
unterschiedlichen Entstehungsformen relativ gleich. Zum Zeitpunkt der
Diagnosestellung sind die Erkrankten mit einem Megaureter bei einem
Dilatationsgrad IV- V nach der Graduierung von EMMETT und WITTEN
bzw. nach der Reflux- Klassifikation, in einem Alter von 1- 3 Monaten.
Oftmals wird diese Diagnose bereits intrauterin bei dem sonographischen
Schwangerschafts- Screening ab der 20. SSW gestellt. (26, 51, 52, 55, 73)
Das Kklinische Spektrum reicht vom Zufallsbefund im Rahmen einer
routinemafig durchgefuhrten Ultraschalluntersuchung nach der Geburt,
uber die therapieresistente hochfieberhaften Harnwegsinfektion bis hin zur
heute seltenen Notfallsituation der Urosepsis. (1, 8,75)

Bei langer bestehenden Ureterostiumstenosen kann es zu einer
Makrohamaturie und zu einer Bildung von Nierensteinen kommen. (8, 38)
Bei den refluxbedingten Megaureterformen tritt oft ein Druck- und
Spannungsschmerz im Nierenlager wahrend der Miktion auf, sowie
Harnwegsinfektionen und ungeklarte Fieberschube. (5, 71, 72, 75)
Gedeihstorungen und schlechter Allgemeinzustand sind bei Kindern mit
schweren klinischen Symptomen zu beobachten, besonders bei den
Patienten mit sekundar refluxiven Megaureterformen z.B. Urethralklappen,
NBFS, Tumoren und doppelseitigem Auftreten eines dilatierten
Harnleiters. (37, 54, 85)

Als Zeichen einer schweren obstruktiven Uropathie sind die Blase und
Niere palpabel, das Abdomen ist durch Meteorismus, Urinaszites bzw.
Urinextravasation aufgetrieben. Die uramische Azidose ist eine

Komplikation der schweren Obstruktion mit Infektion. (69, 70, 71)
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5.2 Diagnostik

5.2.1 Allgemein

Kinder mit diesen o0.g. Symptomen mussen einer sofortigen Diagnostik
unterzogen werden. Die ersten Laboruntersuchungen sollten Uber die
Routine hinaus das weif3e und rote Blutbild, sowie Elektrolyte, Kreatinin,
Harnstoff im Serum und das Urinsediment enthalten. Das Anlegen einer
Urinkultur und bei hohen Fieberschiuben einer Blutkultur sollten ebenfalls
in dem Spektrum enthalten sein.

Bei schwerkranken, uramischen, septischen, dehydrierten und
azidotischen Sauglingen steht die sofortige Notfallbehandlung an erster
Stelle.

Die abdominelle Sonographie mit Darstellung des harnableitenden
Systems ist heute das bildgebende Verfahren der ersten Wahl. Bei sich
erhartendem Verdacht auf pathologische Vorgange ist ein MCU bei einem
vesico- ureteralen Reflux und ein IVU bei einer durch Obstruktion
bedingten Erweiterung des Harnhohlsystems zusatzlich durchzufuhren.
Zur Beurteilung der Leistung beider Nieren ist die Durchfuhrung der MAG
3- Clearence die nuklearmedizinische Methode, die in heutiger Zeit die
genauesten und aussagekraftigsten MeRwerte zu Verfigung stellt. (21,
24,27,28,71)
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5.2.2 Sonographische Diagnostik

Der Ultraschall gehort heute zu den Routineuntersuchungen bereits in der
Schwangerschaft und bei Neugeborenen. Diese Methode ist erste Wahl
bei der bildgebenden Diagnostik. Sie zeigt bereits unterschiedliche Grade
der Dilatation des Nierenkelchsystems und die entsprechende
Verminderung des Nierenparenchyms sowie teilweise den Verlauf und den
Dilatationsgrad der Ureter an. Die Veranderung des Verhaltnisses

zwischen Nierenparenchym und Kelchsystem wird im PPl (Parenchym-

Pyelon-Index) angeben (Abbildung 5).

Abbildung 5: Parenchym- Pyelon- Index P4+ P, : Py =2:1 Normalbefund;
(20)

Der Normalwert betragt 2:1, d.h., dal das gesamte Parenchym im
Durchmesser zweimal so breit ist wie das Pyelon. Bei Erweiterungen des
Nierenbeckenkelchsystems verandert sich das Verhaltnis zugunsten des
Pyelons (16, 20, 22, 31, 57).
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5.2.3 RoOntgenologische Diagnostik

Zu den rontgenologischen Standarduntersuchungen gehoren das MCU
und das IVU.

Die intravendse Urographie ist das Untersuchungsverfahren, welches am
haufigsten zur Diagnostik des oberen Harntraktes empfohlen wird. Es
kann mit dieser Methode eine erste Aussage uber die Nierenfunktion, die
Ureterperistaltik, den Dilatationsgrad des Harnleiters, Uber die Lokalisation
einer moglichen Ureterstenose und weitere Engen im harnableitenden
System gegeben werden (2, 12, 18, 29, 32, 71).

Die MCU ermdglicht nicht nur den Nachweis des Refluxes, sondern lafdt
gleichzeitig den Verlauf, die Gestalt und den Dilatationsgrad des Ureters
erkennen. Weiterhin ist eine Unterscheidung zwischen Nieder- und
Hochdruckreflux méglich. Eine mdgliche subvesikale Obstruktion kann mit
dieser Methode bereits erkannt werden (5, 15, 27, 53, 68).

5.2.4 Nuklearmedizinische Diagnostik

Durch die nuklearmedizinische Nierendiagnostik konnen folgende
Parameter der Nieren und der ableitenden Harnwege bestimmt werden:

- die Morphologie,

- die Durchblutung,

- die prozentuale Funktionsleistung beider Nieren,

- die tubulosekretorische Funktionsleistung,

- die glomerulare Funktionsleistung,

- der renale HarnabfluR,

- die Ureterperistaltik und

- der vesiko- renale Reflux.

Es kénnen verschiedene Radionukleide intravenos appliziert werde z.B.:
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¥MTc- DPTA, ¥™Tc- DMSA, '2J, ™'J- Hippuran und MAG 3. Die
unterschiedlichen Radionukleide werden verschieden im renaler System
ausgeschieden, so dal} Beurteilungen der relativen glomerularen Funktion
(DPTA, MAG 3), der relativen tubularen Funktion (DMSA) und der
proximalen Tubulusfunktion ('#2J, "'J- Hippuran) méglich sind (23, 24, 25,
26, 30, 33).

5.3 Operationsmethoden
5.3.1 Cutane Ureterostomie

5.3.1.1 Allgemein

Die cutane Ureterostomie dient bei Megaureterformen mit einem
Dilatationsgrad von IV- V nach EMMETT/WITTEN bei primarer
Obstruktion und nach IC- Klassifikation bei refluxiver Genese als ein
Entlastungseingriff. Es kommen verschiedene Formen in Frage z.B. die
proximale Ableitung nach SOBER und ihre Umkehrung, die Chimney-
Plastik, die Ring- und die LOOP- Ureterostomie und die temporare
endstandige Ureterostomie (63, 64, 65, 66, 74).

5.3.1.2 Temporéare endstandige cutane

Ureterostomie

In der Klinik und Poliklinik fur Kinderchirurgie im Zentrum fur Kinder- und
Jugendmedizin der E.- M.- Arndt Universitat Greifswald wird seit 22 Jahren
die Operatiosmethode der Anlage einer temporaren endstandigen
Ureterostomie bei nicht konservativ therapierbaren Megaureterformen

bevorzugt.
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Operativ erfolgt eine Sectio alta. Nach Abschieben des Peritoneums und
Aufsuchen der Uretermindungsstelle erfolgt die Zugelung und die
Mobilisation des dilatierten Ureters. Es folgt dann das Absetzen des
Ureters von der Harnblase nach Ligatur und Durchstichligatur. Der
dilatierte Ureter wird nach weiterer Praparation und Mobilisation am
lateralen Wundbereich des Hautschnittes herausgeleitet unter Bildung

eines Nippels als Ureterostoma (Abbildung 6)(74).

Abbildung 6 Nippelanlage
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5.3.1.3 Ureterocystoneostomie nach POLITANO/
LEADBETTER

Die  Rulckverlagerung der temporaren endstandigen cutanen
Ureterostomie nach der Erlangung eines suffizienten Urintransport durch
den Ureter erfolgt nach der Operationsmethode POLITANO/
LEADBETTER. Es handelt sich hierbei um ein transvesikales Vorgehen.
Das Ostium in der Harnblase wird umschnitten und der Ureter vollstandig
aus der Blasenwand herausgeldst. Der cutan geléste und vorsichtig
freipraparierte Harnleiter wird zur Neueinpflanzung in die Harnblase durch
einen submukosen Tunnel latero kranial vom alten Ostium durchgezogen
und wieder unter Bildung eines neuen in orthotoper Lage eingenahten
Ostiums in der Harnblase fixiert ( 74, 79).
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5.4 Urodynamische Untersuchung des abgeleiteten Ureters-

Ureterdynamik

Parfusionspum po

Migng

Campuiar

W {zB PC)
| T1 | Py

Hochdruck= \

nebenschilul Far

parfusion /
Megaureler
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Abbildung 7: Blockschaltbild der urodynamischen Funktionsdiagnostik am

ektop-mundenden Ureters.

Die urodynamische Funktionsdiagnostik des Ureters bei bestehender
endstandiger cutaner Ureterostomie dient zur Uberprifung der
Maturationsvorgange im megalisierten Harnleiter. Diese Untersuchung
wird seit Ende der 80er Jahre in der Klinik und Poliklinik flr Kinderchirurgie
der Universitat Greifswald durchgefuhrt.

Diese Untersuchung wird zum Entscheid Uber den Zeitpunkt der
Ruckverlagerung der Ureterostomie durchgefuhrt . Aus ihr lassen sich
SchlulRfolgerungen auf die Tonisierung des megalisierten Harnleiters und

Maturation der peristaltischen Funktion ziehen (40, 41, 42).
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Die intraureterale Druck- FluR- Messung wird nach in Abbildung 7
dargestelltem Blockschaltbild durchgeflhrt. In dem cutan herausgleitetem
Ureter werden unter sterilen Bedingungen 3 geringlumige Sonden
eingefuhrt, die in unterschiedlichen Abstanden platziert werden. Der am
weitesten stomafern liegende Katheter wird mit der Perfusionspumpe
verbunden. Uber die anderen Katheter wird ein stomaferner und ein
stomanaher Druck im Ureter gemessen. Der intraabdominelle Druck wird
uber einen im Rectum liegenden Katheter erhoben. Zum Anfang wird der
Druck bei Eigendiurese gemessen. Es erscheinen im Computerbild 4
Kurvenverlaufe (Pstomafem, Pstomanah, Paiff UNd  Pabg).. Beim antegraden
Urintransport wird als erstes eine peristaltische Welle stomafern
aufgebaut, die sich dann stomanah fortsetzt. Diese wird als
Kurvenausschlag im Computerbild registriert. Zur  Untersuchung des
Ureters bei  vermehrter  Volumenbelastung wird Uber den
Perfusionskatheter angewarmte Wasserlésung mit einer
Fullgeschwindigkeit von 10 ml/h perfundiert. Es erfolgt eine langsame
Steigerung der Perfusionsrate in Zehnerschritten. Bei gut tonisiertem
Ureter kommt es mit Steigerung der Volumenbelastung zu gréler
werdenden Druckanstiegen, die in Form von gréReren Amplituden im
Computerbild sichtbar werden. Nach Beendigung der Untersuchung wird
die sich im Ureter befindliche Restflussigkeit gemessen (43, 44, 46, 47,
48).

Es lassen sich mit dieser Untersuchungsmethode Aussagen zur
Ureterperistaltik ~ (Richtung, = Amplitude) und zum funktionellen
Dilatationsgrad (Restflussigkeitsmenge) treffen. Diese Methode ist eine
wertvolle Erganzung im Zusammenhang mit der radiologischen und
sonographischen Diagnostik zur Festlegung des Zeitpunktes der
Durchfihrung der UCN bei gut tonisiertem Megaureter (45, 49, 50).
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6 Methodik

6.1 Allgemein

Diese Studie ist retrospektiv angelegt. Es handelt sich um 52 Falle mit
Megaureteren IV° und V° nach EMMETT und WITTEN primar oder
sekundar obstruktiver bzw. refluxiver Form, die in der Zeit von 1975- 1997
in der Klinik und Poliklinik fur Kinderchirurgie im Zentrum fir Kinder- und
Jugendmedizin in Greifswald operiert wurden. Es wurden nur diese mit
hohem Dilatationsgrad betroffenen Harnleiter berucksichtigt, da in diesen
Fallen mit einem zweizeitigen operativen Eingriff therapiert wurden. Als
erstes erfolgte die Ableitung des erweiterten Harnleiters mittels einer
endstandigen cutanen Ureterostomie und nach deutlicher
Funktionsbesserung des abgeleiteten Harnleiters und der betroffenen
Niere eine Ruckverlagerung nach POLITANO/LEADBETTER.

6.2 Auswahl der Patienten

Die Aufstellung der zur Untersuchungsgruppe gehoérenden Patienten
erfolgte mittels der Operationsbucher von 1975- 1985 der Klinik far
Chirurgie und aus den im Computer archivierten Operationsberichten der
Klinik und Poliklinik flr Kinderchirurgie von 1986- 1997. Es wurde eine
Namensliste der in der Arbeit zu betrachtenden Patienten erstellt.

Die zur Datengewinnung bendtigten Krankenblatter der ausgewahlten
Patienten wurden in der Universitatsklinik far Chirurgie und in der
Universitatsklinik  und  Poliklinik  fur  Kinderchirurgie und der
Universitatsklinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin im Zentrum

fur Kinder und Jugendmedizin eingesehen.
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6.3 Stammdaten der Patienten

Im vor Beginn der Studie erarbeitetem Auswertungsprotokoll zahlt zu den
Stammdaten der Name und Vorname des Patienten, das Geburtsdatum,
das Geschlecht, die Anschrift des Kindes und der Name und die Anschrift
des Hausarztes des Erkrankten.

Bei Sammlung dieser Daten konnte bereits eine geschlechtsspezifische
Verteilung der Patienten mit Megaureteren I1V° und V° erstellt werden.

Von den insgesamt 52 Fallen sind in der Geschlechterverteilung die

Jungen um das Doppelte mehr betroffen als die Madchen (Abbildung 8).

Jumggen
69 6%

MEdcheEn
30,4%,

Abbildung 8: Geschlechtsspezifische Verteilung der Megaureter IV und V
bein =52 von 1975- 1997.

Die Tendenz des auffilligen mannlichen Uberhanges ist Uber den
gesamten zu betrachtenden Zeitraum zu erkennen (Abbildung 9).

Aufgrund der verbesserten diagnostischen Mallnahmen und der
moglichen Verbesserung der OP- Methoden uber die auszuwertende
Zeitspanne werden in dieser Studie die Daten vergleichend zwischen den
Zeitabschnitten von 1975- 1985 und 1986- 1997 betrachtet. Eine
Qualitats- bzw. Quantitatsveranderung der Ergebnisse zwischen den o.g.

Zeitabschnitten ist damit gut darzustellen.
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Jungen Jungen
69,6% 70,0%

Madchen Madchen
30,4% 30,0%

1975- 1985 1986- 1997

Abbildung 9: Geschlechtsverteilung im Vergleich von '75 - ‘97 bei n= 52.

Von insgesamt 52 operierten Fallen ist nur ein Funftel des Patientengutes
aus dem Einzugsgebiet Greifswald (Abbildung 10).

Greifswalder
19,6%

aus Umgebung
80,4%

Abbildung 10: Verteilung der Megaureter von 1976- 1997 in Greifswald
und Umgebung bei n= 52.
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6.4 Anamnestische Daten

Im Seitenvergleich der Megaureteren IV° und V° ist kein signifikanter
Unterschied zu erkennen. Die rechte Seite ist in den betrachteten Fallen
zahlenmalRig leicht bevorteilt (Abbildung 11 ).

o

N
a

N
o

Zahl der Falle
o

-
o

(¢)]

- :

rechtsseitig linksseitig Duplexsysteme

Abbildung 11: Seitenverteilung der Megaureter IV° und V° bei n = 52.

Unter den betrachteten dilatierten Harnleitern sind sieben Duplexsysteme
zu finden.

Zu den anamnestischen Daten zahlt ebenfalls die pranatale Diagnostik,
das heil3t das Ultraschall- Screening im Mutterleib.

In den Krankenakten wurden nur bei 13 Kindern von 52 Aussagen zu
dieser Untersuchung im Zeitraum von 1985 — 1997 gefunden. Von den 13
sonographisch untersuchten Feten zeigten 9 von ihnen keine
pathologischen Befunde am harnableitendem System. Krankhafte
Veranderungen an Harnleitern und Nieren wurden in der 32. - 36.
Schwangerschaftswoche bei 4 Feten diagnostiziert.

Bei den restlichen betrachteten Ureteren sind keine sonographischen
Untersuchungen durchgefuhrt worden, da bis 1985 diese diagnostische
Methode in Greifswald nicht etabliert war, bzw. es lieRen sich keine
Eintrage Uber eine erfolgte pranatale Diagnostik in den Krankenblattern
finden.
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6.5 Ausgangssituation vor cutaner Ureterostomie,
unmittelbar vor der Riuckverlagerung durch UCN und ca.
1 Jahr nach UCN

In der Studie werden die ausgewerteten Untersuchungsergebnisse zu drei
unterschiedlichen Zeitpunkten betrachtet und miteinander verglichen.

Als erstes die Ausgangssituation vor der Anlage einer cutanen
Ureterostomie, zum zweiten die Ausgangssituation vor der
Ruckverlagerung der cutanen Ureterostomie als UCN und als drittes
werden die Ergebnisse ca. 1 Jahr nach UCN erfalt.

Zu den zur Auswertung gelangten Ergebnissen zahlen das Gewicht und
die Grolke der Kinder, Infektionen des Harntraktes nach vorhanden / nicht
vorhanden und die Urosepsis. Weiterhin werden gewertet die
Dilatationsgrade der Megaureteren aus dem IVU nach EMMETT/ WITTEN
und bei den refluxiven Formen die IC- Klassifikation aus dem MCU. Die
Nierenleistung wird beurteilt aus dem ING und der MAC 3- Clearence
nach einem Punktesystem, das in Zusammenarbeit mit der
Radiologischen Klinik der Ernst- Moritz- Arndt - Universitat Greifswald
erstellt wurde. Die genaue Beschreibung dieses Auswertungsalgorithmus
erfolgt in Abschnitt 6.7.

Im Weiteren gehoért zu den Untersuchungsergebnissen die Sonographie
der Nieren. Diese Daten konnten erst ab 1985 erfal’t werden, da vorher
dieses bildgebende Verfahren nicht zur Anwendung gelangte. Die
Einteilung der Befunde erfolgt nach dem Pyelon-Parenchym-Index

(siehe Abbildung 5 )
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- die Gr6f3e und das Gewicht:

- die Infektion des Harntraktes:

- der Dilatationsgrad der Ureter:

- die Nierenleistung:

- die Sonographie der Nieren:

nach Perzentilkurven

nach nein / ja / Urosepsis

nach EMMETT/ WITTEN aus dem
IVU bei obstruktiven Formen
nach der |IC- Klassifikation bei
den refluxiven Formen

nach Nierenfunktion und
Harnabflufd aus ING und
Clearence

nach dem Parenchym- Pyelon-
Index (PPI)

Tabelle 8: Die betrachteten Auswertungsergebnisse im Uberblick Die

Einteilung der Megaureter durch die Philadelphia- Klassifikation erfolgt

nach der unterschiedlichen Genese der dilatierten Harnleiter (Tabelle 1).

Betrachtet man die Megaureteren nach ihrem obstruktiven bzw. refluxiven

Ursprung ist eine Seitenverteilung zwischen Obstruktion und Reflux auf-

fallig. In den ausgewerteten Fallen ist bei den refluxbedingten Mega-

ureteren eine ausgewogene Seitenverteilung zu beobachten. Bei den ob-

struktiven Formen ist die rechte Seite haufiger betroffen als die linke.

Diese Haufigkeitsverteilung ist in beiden Betrachtungszeitrdaumen zu

beobachten (Abbildung 12).
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refluxiv
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0 1975- 1985 1986- 1997

Abbildung 12: Seitenverteilung zwischen Obstruktion und Reflux von
1975- 1997 bei n= 52.

Die Geschlechterverteilung bei den unterschiedlichen Megaureterformen
zeigt, da® das mannliche Patientengut in den ersten elf Jahren als Grund
fur die Entstehung eines dilatierten Harnleiters zu 68,75% die Obstruktion
und zu 31,5% den Reflux zeigt. In den Jahren von 1986-1997 besteht eine
Gleichverteilung.

Bei den Madchen Uberwiegt von 1975-1985 ebenfalls die Obstruktion,
d.h., es waren 5 Megaureter mit obstruktiver und 3 mit refluxiver Ursache
zu finden. In den Jahren nach 1985 waren jedoch die refluxiven Mega-
ureter zu 83,3% (5 Madchen) gegenuber den obstruktiven (1 Madchen)
bei 6 erfalten Fallen vertreten (Abbildung 13).
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Abbildung 13: Geschlechterverteilung zwischen obstruktiven und
refluxiven Megaureterformen vor Anlage einer cutanen Ureterostomie im
Zeitraum von 1975- 1997 bei n = 44.

Es interessiert weiter die Haufigkeit des Auftretens primar und sekundar

refluxiver bzw. obstruktiver Megaureterformen (Abbildung 14).

primar obstruktiv primar obstruktiv
59,3%

38,1%

sek. refluxiv sek. refluxiv

74% 9,5%
sek. obstruktiv L .
3,7% primar refluxiv p”r%gr;‘j/‘;'”x“’
29,6% :
1975- 1985 1986- 1997

Abbildung 14: primadr und sekundar refluxive bzw. obstruktive

Megaureterformen im Zeitraum von 1975-1997, n=52.

Die in die Auswertung eingegangenen Ergebnisse, die zu unterschied-
lichen Zeitpunkten miteinander vergleichend betrachtet wurden, sind in
tabellarischer Form noch einmal Ubersichtlich dargestellt (Tabelle 9).
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1. Ausgangsbefunde vor cutaner Ureterostomie

a)

b)

-Megaureterformen

-Alters- und Geschlechtsverteilung ; GrofRe und Gewicht,
Betrachtung der Veranderungen im Laufe der
Beobachtungszeitraume von 1975-1985 und
1986- 1997

-Dilatationsgrade der Megaureter
Einteilung bei Obstruktion n. EMMETT/ WITTEN
und bei VUR nach IC- Klassifikation

-Nierenleistung
Summe aus Nierenfunktion und Harnabflul® der

betroffenen Seite

-funktionelle Auswirkungen
bezuglich Nierenleistung, Dilatationsgrad,
Megaureterform, Infektion

2. Ausgangsbefunde vor UCN nach cutaner Ureterostomie

a)

-Zeitraum zwischen Ableitungsoperation und UCN
bezlglich Megaureterform

-funktionelle Auswirkungen

bezlglich Nierenleistung, Dilatationsgrad,

Formen, Infektion

Veranderungen im Laufe der Beobachtungszeitraume

3. Befunde nach UCN (ca. 1 Jahr)

a)

b)

-funktionelle Auswirkungen

bei der Erfassung von Nierenleistung, Dilatationsgrad,
Formen, Infektion

-Alters- und Geschlechtsverteilung ; GroRe und Gewicht,
Betrachtung der Veranderungen im Laufe der
Beobachtungszeitraume

Tabelle 9: Ubersicht der Auswertungsschemata.
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6.6 Datengewinnung aus den Operationen

Aus den Untersuchungsparametern der cutanen Ureterostomie und der
Ureterocystoneostomie interessiert der Zeitpunkt der Operation, das Alter
des Kindes in Monaten und bei der UCN zusatzlich das Zeitintervall
zwischen beiden operativen Eingriffen. Unterschieden wurde nach der
Operationsmethode wie endstandige cutane Ureterostomie, SOBER-
Plastik oder LOOP- Ureterostomie bei der Ableitungsoperation sowie bei
der Rulckverlagerungsoperation die Durchfiihrung mit bzw. ohne Ureter-
Modellage. Von weiterem Interesse war die Lokalisation der Hautinzision
beim Ersteingriff sowie die Lokalisation der endstandigen cutanen
Ureterostomie. Die Operationsdauer in Minuten und der Operateur nach
seiner facharztlichen Qualifikation wurde ebenfalls in die Auswertung
einbezogen.

Weiterhin  wurden postoperative Komplikationen mit  operativer
Konsequenz erfaldt, d.h. Revisionen sowie Reoperationen bei Stenosen
des Ureters in seinem neuen anatomischen Verlauf sowie im
Stomabereich. Akute Niereninsuffizienz und die Urosepsis sind als
schwere Komplikationen analytisch aufgearbeitet. Operationsbedurftige
Komplikationen nach Ureterostomie werden in den ersten 2 Monaten als
,fruhe“ und zeitlich danach als ,spate“ chirurgische Revisionen eingestuft.
Bei einigen der Dbetrachteten Falle kam es nicht zur
Ruckverlagerungsoperation, da sich aufgrund einer signifikanten
Verschlechterung der Nierenfunktion bishin zur Funktionslosigkeit bzw.
einer schweren Urosepsis eine Nephrektomie der betroffenen Seite

erforderlich machte.
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6.7 Die Ureterdynamik als spezielle urodynamische
Funktionsdiagnostik bei endstandiger cutaner

Ureterostomie.

Die urodynamische Funktionsuntersuchung in dem cutan herausgeleiteten
Harnleiter ist ein modernes diagnostisches Verfahren. Durch sie ist eine
Aussage uber die Reifung des Ureters und die Veranderung der
Leistungsfahigkeit des vor Ableitung stark dilatierten Harnleiters zu
diagnostizieren.

Im Abschnitt 5.4 ist dieses diagnostische Verfahren beschrieben. Von den
52 nachuntersuchten Fallen konnten nur bei 13 Kindern diese
Untersuchung durchgefihrt werden. Anfang der 90er Jahre gehorte dieses
Verfahren zum Standart der Untersuchungen.

Auswertungskriterien
- die erkennbare wellenférmige Peristaltik des Harnleiters
- die ante- und retrograd verlaufende Peristaltik
- die dabei maximal auftretende Amplitude in kPa

- die nach durchgefuhrter Untersuchung im Harnleiter
befindliche Restharn- bzw. Restfliissigkeitsmenge

Da keine definierten Normalwerte bei relativ geringer Anzahl von
Untersuchungen vorliegen, wurden zur Auswertung des Patientengutes
folgende  spezifische  Kriterien  herangezogen (siehe Tabelle
Tabelle10Tabelle10: Auswertungskriterien bei der urodynamischen
Funktions-diagnostik des Ureters bei endstandiger cutaner Ureterostomie.

Die positiven Ergebnisse dieser Untersuchung waren von Bedeutung zur
Entscheidung der Ruckverlagerung des Ureters oder trugen im Rahmen
des Untersuchungsspektrums zur Entscheidungsfindung bei. Dieses
wurde ebenfalls in der retrospektivem Untersuchung bertcksichtigt.
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6.8 Das Auswertungsschema der Nierenleistung

Der Befund- Code wurde anhand der Clearence bzw. der Isotopen-
nephrographie erstellt.

Es handelt sich um einen flnfstelligen Zahlen- Code. Die erste Zahl zeigt
die Gesamteinschatzung der Nierenleistung des Organismus. Sie entsteht
aus den Ergebnissen der Nierenfunktion jeder Seite und des
Harnabflusses der einzelnen Nieren (Abbildung 15).

Der fur die jeweilige Nierenfunktion bzw. fur den Harnabflull stehende
numerische Wert wird semiquantitativ aus dem nach der Untersuchung
erstellten radiologischen Befundbericht festgelegt. Es stehen sechs
Bewertungskriterien zur Verfligung. Die Zahl Null bedeutet eine intakte
Nierenfunktion, der Harnabflull zeigt keine Retention. Die weitere
Graduierung gering, maBig, erheblich, mehr als erheblich, vollige
Funktionslosigkeit der Niere bis zur Anurie erfolgt bis zum Wert 5 (siehe
Tabelle 11).

Z I:re F|I Are A|I

AN

| |
. G Ob? © Nierenfunktion Nierenfunktion Harnabflufy Harngbflu&
Nierenleistung . der linken
der rechten der linken der rechten er finke
des gesamten Seite Seite Seite Seite
Organismus

Abbildung 15: Befund- Code der Nierenleistung in der Graduierung O bis
5.
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Punkteverteilung: 0 = normal
1 = gering reduziert
2 = maldig reduziert
3 = erheblich reduziert
4 = mehr als erheblich reduziert

5 = funktionslos

Tabelle 11: Semiquantitative Bewertungskriterien der Nierenleistung.

Die Nierenleistung fur die auszuwertende Seite wird durch die Summe der
Punkte von Nierenfunktion und Harnabflul} erstellt.

- Nierenleistung rechts:

NLre= Fr + A [1]

- Nierenleistung links:

NLi= Fy + Ay [2]

Dieses bedeutet, dal’ die Nierenleistung in einer Skala von null bis zehn
ausgewertet werden kann. Niedere Punktwerte entsprechen einer
besseren bzw. normalen Nierenleistung und hohere Punktwerte bedeuten
eine schlechte Nierenleistung.

Aufgrund dieser Zehnerskalierung lassen sich kleinste Veranderungen der
Nierenleistung sichtbar machen. Fur die Auswertung ist dies sehr
vorteilhaft.

An dieser Stelle geht der Dank fur die Unterstutzung bei der Erstellung
dieses Auswertungsalgorhitmus an die Klinik fur Radiologie und

46



Nuklearmedizin der Ernst- Moritz- Arndt- Universitat und im besonderen

an Herrn Prof. Kirsch.

6.9 Mathematisch- statistische Methoden

6.9.1 Prinzipiell

Aufgrund der niedrigen Patientenzahlen in dieser Arbeit kommen folgende
mathematisch- statistische Verfahren zur Anwendung; die Regressions-
und Korrelationsanalyse und der U- Test. Bei diesen relativ geringen
Zahlen handelt es sich im mathematischen Sinne weniger um Statistik,

sondern vielmehr um Trends.

6.9.2 Die Regressions- und Korrelationsanalyse

Regressions- und Korrelationsanalysen sind wichtige statistische
Verfahren, um Abhangigkeiten zwischen zwei und mehr Variablen zu
ermitteln.

Zur grafischen Darstellung einer bivarianten Verteilung benutzt man ein
rechtwinkliges Koordinatensystem mit den beiden Achsen X und Y. So
wird jedes Wertepaar als einen Punkt (xjy;) eingetragen. Nach Darstellung
aller Wertepaare als jeweils ein Punkt erhalt man eine Punktwolke im X-Y-
Koordinatensystem, durch die eine Regressionslinie gelegt werden kann.
Diese Regressionslinie ist eine Kurve, welche die Punktwolke am besten
reprasentiert.

Die Regressionsanalyse untersucht die Art des Zusammenhanges
zwischen den Variablen, wahrend die Korrelationsanalyse die Starke des
Zusammenhanges bestimmt. Der einfachste Fall dieser Kurve ist die

Regressionsgerade.
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Es qgilt :
y=a+b- x [3]

Die Gerade wird derart durch die Punktwolke gelegt, dal} die Summe der
Abweichungsquadrate aller Abstande der Punkte von der Gerade ein
Minimum ist. Das ist die Methode der kleinsten Quadratsumme. Es gilt
also die beiden Parameter a und b zu bestimmen. Fir ein Regression von
Y auf X gilt:

> (% = X)(Y; - )

Zn: (Xi - X)2

i=1

mit

a=y-bx. [5]

Geometrisch gesehen gibt a den Schnittpunkt der Regressionsgraden mit

der y- Achse an, wahrend b den Anstieg der Geraden bestimmt.

Ein weiterer wichtiger Parameter ist der Korrelationskoeffizient r. Dieser
Korrelationskoeffizient r kennzeichnet die Starke des Zusammenhanges
zwischen den beiden Variablen X und Y.

Er besitzt einen Wert zwischen 0 und 1. Bei r = 1 ist der Zusammenhang
maximal und alle Werte liegen auf der Regressionsgeraden. Bei r = 0O ist

kein linearer Zusammenhang zuerkennen.
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Es ist naturlich moglich, dal} r einen niedrigen Wert hat, also keine
Korrelation bei linearer Regression nachzuweisen ist, da andere, nicht

lineare Zusammenhange zwischen X und Y vorliegen.

Um die gunstigere Anpassung einer linearen und nicht linearen Funktion
an eine vorhandene Punktwolke im x -y- Koordinatensystem zu ermitteln,
mussen die Daten bei nicht linearen Funktionen derart transformiert
werden, dal3 eine lineare Form vorliegt. Nur dann konnen die
Korrelationskoeffizienten verglichen werden. Die Anpassung mit dem
hdchsten Korrelationskoeffizienten ist dann die beste Anpassung.

Die Berechnung des Korrelationskoeffizienten wurde in dieser
retrospektiven  Betrachtung angewendet, um einen vermuteten
Zusammenhang zwischen den Veranderungen bei dem Dilatationsgrad
der Megaureter und der Nierenleistung der betroffenen Niere darzustellen.

Ein endguiltiger Beweis ist aufgrund der geringen Fallzahl nicht méglich.

6.9.3 Der U- Test

Zweck der beschreibenden Statistik ist es, Stichproben durch Angaben
quantitativer  Kennwerte (z.B. von  Mittelwerten,  Streuungen,
Korrelationskoeffizienten) zu charakterisieren.

Zunachst formuliert man eine Hypothese. Die Nullhypothese Hp driuckt
dabei die Vermutung aus, dal} sich zwei Stichproben nicht ,echt®, sondern
,zufallig® voneinander unterscheiden. Sie entstammen derselben
Grundgesamtheit. Diese Nullhypothese kann mit einer gewissen
Irrtumswahrscheinlichtkeit o beibehalten oder abgelehnt werden.

Als Prifverfahren zweier Stichproben soll der U- Test (verteilungsfreier

Rangtest) kurz erlautert werden.
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Dabei gibt es jeweils den Test fur unabhangige Stichproben (Probanden
der Stichproben unterschiedlich, meist unterscheidet sich auch die Anzahl)
oder fir abhangige (gepaarte) Stichproben (oft dieselben Probanden zu

verschiedenen Zeitpunkten).

Bei dem Vergleich zweier Stichproben, bei denen die vorausgesetzte
Normalverteilung, bzw. eingipflige Verteilung nicht gegeben ist, die zu
prufende Anzahl der Stichproben zu gering oder nur eine Ordinal- oder
Rangskalierung moglich ist, kommt der U- Test zur Anwendung.

Bei diesem Prufverfahren werden nicht die MeRwerte, sondern ihre

Rangplatze fur die Berechnung einer Prufgrofle U verwendet.

wenn U > Ugn1,n2, [6]
dann Annahme der Nullhypothese Hp;;

wenn U< = Ugntnz, [7]
dann Zuruckweisung von der Nullhypothese Hg

Bei unabhangigen Stichproben (Wilcoxon- Test) werden die
Absolutbetrage der Differenzen der gepaarten Werte in eine Rangordnung
gebracht. Es erfolgt ein Vergleich der Range der positiven Werte (Wert
von Stichprobe 1> Wert von Stichprobe 2) mit den Rangplatzen der
negativen Werte (Wert/Stichprobe 1 < Wert/Stichprobe 2).
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7 Ergebnisse der Studie operierter Patienten mit Megaureter in
den Jahren 1975- 1997

7.1 Allgemein

In diesem Teil der Arbeit werden die Ergebnisse dargestellt, die eine
qualitative und quantitative Aussage uber die in Greifswald durchgefihrten
Operations- und Therapiemethoden bei Kindern mit Megaureterformen
unterschiedlicher Genese treffen.

Diese Daten sollen eine Weiterentwicklung der angewandten Methoden
uber den beschriebenen Zeitraum zeigen, wie es bereits in anderen Teilen

der Arbeit aufgezeigt wurde.

7.2 Die allgemeine Ausgangssituation vor cutaner
Ureterostomie

In den Jahren von 1975- 1997 wurden 52 Operationen bei Kindern mit
Megaureter IV°- V° obstruktiver bzw. refluxiver Genese durchgeflhrt.

Bei den untersuchten Patienten gab es unterschiedliche Kklinische
Symptome, die dann zu einer subtilen Nierendiagnostik fuhrten. Als
Hauptsymptom muf3 die Harntraktinfektion angefihrt werden. Sie war bei
80,8% der Falle der ausschlaggebende Hinweis zur Einleitung einer
weiteren Nierenfunktionsdiagnostik. 19% der Kinder von den 42 mit
Harntraktinfektion erkrankten an einer Urosepsis, wovon 80% in den
Jahren von 1975-1985 auftraten und nur 20% in der Zeit von 1986 bis
1997. Deutlich erkennbar ist die Senkung der Urosepsisrate um 60%. Die
Zahl der Harnwegsinfektionen reduzierte sich um 17,5 % im Vergleich der
letzten zwolf Jahren im Untersuchungszeitraum. Der Grund liegt

wahrscheinlich in den besseren diagnostischen Moglichkeiten in den

51



letzten Jahren (Abbildung 16). Die Erkrankung des Embryos wird teilweise
bereits im Mutterleib erkannt. Es gib seit den 90er Jahren ein

Ultraschallscreening flr Neugeborene.

Anzahl
25

20

15

10

o
IS

1975- 1985 1986- 1997
Ekeine HTI EUrosepsis EHWI

Abbildung 16: Harntraktinfektion als Hauptsymptom von 1975-1997.

Die weiteren 10 Patienten wurden durch andere Krankheitszeichen bzw.
durch pranatale Sonographie auffallig. Eine isolierte Makrohamaturie war
bei zwei Kindern zu erkennen. Ein Patient bekam ein Nierenscreening
aufgrund seiner angeborenen Hypospadia penis. In den letzten 12 Jahren
hat die Sonographie, ob pra- oder postnatal, einen grol3en Stellenwert
erreicht. Es wurden in 4 Fallen durch die pranatale Sonographie dilatierte
Ureter gefunden. In 2 Fallen kam es bei wiederholter sonographischer
Kontrolle zu einer Zunahme des Dilatationsgrades des Ureters mit
zunehmender Stauung des Nierenbeckens, so dal} die Geburt in der 36.
Schwangerschaftswoche eingeleitet werden mulfite. Durch ein postnatales
Nierenscreening mittels Ultraschall wurden 3 Patienten frihzeitig mit
klinisch  pathologischen Harnleiter- und Nierenbefunden erkannt
(Abbildung 17).
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Abbildung 17: Indikationen zur Durchfuhrung einer Nierenfunktions-

diagnostik bei n = 52.

Unter den 52 Fallen gab es Kinder mit Doppelnierenanlage und
Urethralklappen. Bei den Jungen wurde funfmal eine Urethralklappe als
Ursache eines sekundar megalisierten Harnleiters festgestellt. Die
Duplexsysteme traten siebenmal auf, wobei bei jeweils einseitigem
Vorkommen die rechte Seite mit 5 Patienten im Gegensatz zur linken
Seite mit 2 Patienten Uberwiegt.

Die in dieser Studie untersuchten Megaureterformen sind wie bereits
erwahnt refluxiver bzw. obstruktiver Natur. Die insgesamt 52 Falle setzen
sich aus 27 refluxiven und 25 obstruktiven Megaureterformen zusammen.
Beim VUR wurden 22 primar- refluxive Formen und 5 sekundare

diagnostiziert. Bei der Obstruktion fanden sich zwei sekundare Ursachen.
Werden diese Fakten in den 2 Auswertungszeitraumen miteinander

verglichen, ist auffallig, dal} in den Jahren von 1975-1985 die obstruktiven

Megaureterformen mit 65,2% gegenuber den refluxiven Formen mit 34,8%

53



haufiger vertreten sind. Von 1986 ist ein  Absinken der Falle mit
Obstruktion zu erkennen. Ursache fur den megalisierten Harnleiter durch
vesico- ureteralen Reflux war bei 57,8% der Kindern zu erkennen
(Abbildung 18).

Anzahl der Falle
16

14

12

10

VUR 1975- 1985 Obstruktion 1975- 1985 VUR 1986- 1997 Obstruktion 1986- 1997

Oprimar Csekundar

Abbildung 18: Refluxive und obstruktive Megaureter von 1975- 1997, n=48

Im untersuchten Patientengut wurden nur Megaureter IV° und V° operativ
therapiert. Es handelte sich dabei um einen VUR IV°- V° nach der IC-
Klassifikation (5) und bei der Obstruktion um einen Dilatationsgrad nach
der Einteilung von EMMET und WITTEN (77) von IV°-V°. In Auswertung
dieser Daten ist zu erkennen, dal® die hoheren Dilatations- und
Refluxgrade bei beiden Formen haufiger bei Grad V auftraten als die
viertgradigen (Abbildung 19). Als Ursache fur das haufigere Auftreten von
Megaureter V° kann angenommen werden, daf} nicht alle viertgradig
megalisierten Ureter operiert wurden. Zum einem wurden die natirlichen
Maturationsvorgange der Harnleiter abgewartet und zum anderen wurde

primar eine Ureterocystoneostomie durchgefuhrt, d.h., nicht alle
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Megaureter 1V° kamen =zu Auswertung, sondern nur die cutanen

Ureterostomien.

VURV

36,5% VUR IV
15,4%

EMMET IV
15,4% EMMET V
32,7%
Abbildung 19: Schweregrade bei refluxiven und obstruktiven Megaureter,
n=52, von 1975-1997.

Wenn man diese Schweregradverteilung nun geschlechterspezifisch
differenziert, ist auffallig, daf® bei den Jungen die obstruktiven Megaureter
V¢ um 10% gegenuber den der Madchen haufiger vertreten sind. Beim
Reflux ist jedoch kein Unterschied zwischen den Geschlechtern zu
erkennen . Der prozentuale Anteil liegt in beiden Fallen bei 25%
(Abbildung 20).

VURV VURV

EMMETT IV
17,9%

VUR IV
12,5%
Votor, EMMETT IV

25,0%

EMMETT V EMMETT V
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Jungen; n=38 Madchen; n=14
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Abbildung 20: Schweregradverteilung der Megaureter bei Madchen und
Jungen, 1975-1997.

Im weiteren ist die Auswertung der angewandten Operationsmethoden fur
den Ableitungseingriff bei Megaureter von Bedeutung.

Von den 52 megalisierten Harnleitern sind 48 Megaureter mit einer
endstandigen cutanen Ureterostomie versorgt worden. In den Ubrigen 4
Fallen sind je zweimal eine SOBER- Plastik und eine LOOP-
Ureterostomie angelegt worden.

Jeweils bei einem nach SOBER- und einem nach der LOOP- Methode
operierten Kind wurden aufgrund der sich verschlechterten Nierenfunktion
eine Nephrektomie durchgefihrt, so da® die 4 Patienten mit SOBER-
Plastik und LOOP- Ureterostomie aus der weiteren Auswertung
herausgenommen wurden. Aufgrund der geringen Fallzahl war eine
statistisch relevante Auswertung nicht mdglich. Die 48 Falle mit
Megaureter, die eine endstandige cutane Ureterostomie als

Ableitungsoperation erhalten haben, sind weiter ausgewertet worden.

7.3 Die spezielle Nierenleistung der Falle mit Megaureter vor

der endstandigen cutanen Ureterostomie

In den Zeitraumen von 1975- 1985 und 1986- 1997 bei den 48
verbliebenen Falle mit megalisierten Harnleitern ist auffallig, dal® in den
ersten 11 Jahren der obstruktive Dilatationsgrad EMMETT V mit 40,7%
deutlich zum VUR V° mit 29,6% Uberwiegt. Von 1986- 1997 nehmen die
schweren obstruktiven Formen im Gegensatz zu den refluxiven Formen

beim ausgewerteten Patientengut ab (Abbildung 21)
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Abbildung 21: Megaureter IV und V von 1975- 1997, n=48.

Die Nierenfunktion bei Megaureter ist bei allen untersuchten Fallen zum
grol3en Teil maRig reduziert. Es folgen die Stérungen erheblich reduziert,
gering, mehr als erheblich reduziert bis zur fast vollstandigen
Funktionslosigkeit. Die vollstandige Funktionslosigkeit der betroffenen
Nierenseite ist nur bei den Kindern im Zeitraum von 1975- 1985
beobachtet worden. Auffallig ist ebenfalls im Vergleich beider
Zeitabschnitte, dal} in den letzten zehn Jahren mit 15,4% in ihrer Funktion
maldig reduzierte Nieren haufiger vertreten sind. In der Funktion erheblich
reduzierte Nieren sind anteilmafig im Zeitraum von 1986-1997 dagegen
nur mit 5,9 % vertreten (Abbildung 22).
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mafig red.
22,2%
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> erheblich red.
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9,5%

erheblich red.
19,0%
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Abbildung 22: Nierenfunktion vor endstandiger cutaner Ureterostomie von

1975- 1997, n=48.
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Diese Entwicklungstendenz der Nierenfunktion ist wahrscheinlich auf die
verbesserte und intensivere  Vorsorgeuntersuchung bei den
Neugeborenen und auf ein zeitigeren Entschlul3 zur Durchfuhrung der
Ableitungsoperation zurtckzufuhren.

Die analytische Auswertung des Harnabflusses des megalisierten Ureters
zeigt annahernd ahnliche Ergebnisse in den Untersuchungen der Nieren-
funktion. Der Harnabflu® ist groRten Teils erheblich nach der nuklear-
medizinischen Diagnostik reduziert. Es ist zu erwahnen, dal in der
letzten ausgewerteten Zeitperiode kein Fall von vollstandigem Stillstand
des Harnabflusses aufgetreten ist. Der prozentuale Anteil der erheblich
reduzierten zugunsten der mafig dilatierten Falle nimmt deutlich ab. Damit
ist beim Harnabflu} der erweiterten Harnleiter die gleiche Entwicklungs-
tendenz wie bei der Nierenfunktion zuerkennen (Abbildung 23).

mafig red.
maRig red. 28,6%
14,8%
erheblich red.
66,7% fast keine Fkt.
3, 7% . .
> erheblich red. erhest;lliztg/red. > erh1eAE)I:|3c;/h red.
14,8% e e
1975- 1985 1986- 1997

Abbildung 23: Harnabflul® vor endstandiger cutaner Ureterostomie.

7.4 Die endstandige cutane Ureterostomie

Die Diagnose Megaureter mit Funktionseinschrankungen der Nieren ist
eine Indikation zur Durchfuhrung einer Ableitungsoperation am
megalisierten und funktionsgestorten Harnleiter in diesen ausgewerteten
Fallen durch eine endstandige cutane Ureterostomie.

Die erkrankten Kinder sind bei der Durchfuhrung der endstandigen

cutanen Ureterostomie meist nur einige Tage bzw. Monate alt.
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In den Jahren von 1975- 1985 liegt das Durchschnittsalter der zu
operierenden Kinder mit ca. 12 Monaten erheblich héher als in den Jahren
von 1986- 1997 mit ca. 3,5 Monaten (Abbildung 24).

Monate
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Abbildung 24: Durchschnittsalter vor Ableitungsoperation, n=48

Bei 3 Patienten in den Jahren von 1975-1985 lag das Durchschnittsalter
wesentlich hoéher als bei den anderen operierten Kindern. Es handelt sich
um drei Jungen. Ein Patient ist bereits zum Zeitpunkt des primaren
ableitenden Eingriffs 12 Jahre alt. Auffallig wurde er durch eine langer
anhaltende Makrohamaturie und war eines der ersten Kinder, die mit
dieser Methode operativ geheilt wurden. Im zweiten Fall handelt es sich
um ein 3 2 Jahre altes Kind. Bei ihm wurde eine Doppelniere mit nur einer
dilatierten oberen Anlage diagnostiziert. Der dritte Patient wurde mit 26
Monaten operiert. Es wurde bei ihm ein Stein im Harntrakt diagnostiziert.

Nimmt man diese drei Probanden aus der Altersbetrachtung heraus, ergibt
sich ein Durchschnittsalter der Kinder bei Anlage einer endstandigen
cutanen Ureterostomie im Zeitraum von 1975- 1985 vom 5,7 Monaten.
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Das heildt, die operierten Kinder von 1975-1985 waren durchschnittlich 3

Monate alter als die Kinder im Zeitraum von 1986-1997.

Die endstandige cutane Ureterostomie erfordert rund 50- 60 Minuten
Operationszeit. In den letzten 10 Jahren kam es zu einer Verlangerung

der Durchschnittsoperationsdauer von rund 6 Minuten (Abbildung 25).

70 Minuten

60

50

40

30

20

10

OP- Dauer 1975- 1985 OP- Dauer 1986-1997

Abbildung 25: Operationszeiten bei endstandiger cutaner Ureterostomie
von 1975- 1997, n=48.

Diese geringe Zeitzunahme laft sich durch mehrere Ursachen erklaren. In
den letzten 12 Jahren konnten sich in der Ausbildung befindliche
Assistenzarzte diese Operation unter der Anleitung eines Facharztes
durchfuhren, in den Jahren von 1975- 1985 wurde die endstandige cutane
Ureterostomie nur von Fachéarzten fur Kinderchirurgie angelegt. Durch die
Senkung des Narkoserisikos fur den Saugling durch bessere
Anasthesietechniken und -gase konnte mehr Zeit fur eine diffizile und

schonendere Praparation des Harnleiters genutzt werden.
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Die Revisionsoperationsrate nach Anlage der endstandigen cutanen
Ureterostomie im Beobachtungsabschnitt 1986- 1997 wurde auf 28,6% im
Gegensatz zu der im davor liegenden Zeitraum von 1975-1986 von 40,7%
(Abbildung 26) gesenkt.

Zu den Revisionsoperationen zahlen die komplette Neuanlage des
cutanen Ureternippels, die Bougierung desselben und die Lésung von
Verwachsungen im Verlauf des Harnleiters, die Verengungen bzw.
Abknickungen verursachen.

Die Senkung der Anzahl der Revisionsoperationen konnte mit einer
besseren Operationstechnik, mit diffizilerer Praparation des Harnleiters
erreicht werden. Dennoch multen bei 28,6% der operierten Patienten im
2. Zeitraum Revisionsoperationen durchgefuhrt werden. Eine mogliche
Begrundung fur diese hohe Revisionsrate liegt in dem jungen Alter der
Patienten begrindet. Die Kinder wurden durch bessere Diagnostik zeitiger
operiert. Das sich nach Operation ausbildende Narbengewebe unterliegt
dem starken Wachstumsschub der Sauglinge. Narbengewebe besteht aus
kollagenen Fasern, die keine grof3e Dehnungs- bzw. Wachstumstendenz
zeigen. Es konnte somit schneller zu einer Schrumpfungstendenz der sich
gebildeten Adhasionen durch das schnellere Wachstum der Patienten

kommen.

Bei dem untersuchten Patientengut waren nach pathologisch-
histologischer Aufarbeitung der veranderten Ureteren zum groften Teil
fiboromuskulare Texturstorungen zu erkennen, bzw. es bestanden
zusatzlich  entzundlichen Veranderungen. Die in der Literatur
beschriebene Aganglionose konnte bei den dilatierten Harnleiter als

Ursache der Erweiterung nicht nachgewiesen werden (13, 58).
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Abbildung 26: Revisionsoperationen nach cutaner Ureterostomie von
1975-1997; n= 48.

7.5 Ausgangssituation vor Ureterocystoneostomie nach
POLITANO/LEADBETTER

Ziel der Anlage einer endstandigen Ureterostomie war es, die mit einem
megalisierten  Ureter  betroffene  Niere zu  entlasten, die
Harnwegsinfektionen erfolgversprechend zu behandeln und der Niere die
Madglichkeit zur Erholung und Maturation zu geben.

Die endstandige cutane Ureterostomie bestand durchschnittlich 22,9
Monate. Die Zeit zwischen der Ableitungsoperation und der
Ruckverlagerungsoperation betrug in der Zeit 1975-1985 26,5 Monate und
im nachfolgendem Beobachtungsintervall 17,3 Monate. Somit hat sich der
Zeitabstand zwischen den beiden Operationen in den letzten 10 Jahren
um durchschnittlich 10,8 Monaten verkirzt (Abbildung 27).
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Ursache fur die zeitiger durchgefiihrte UCN in der Zeit von 1986-1997 war,
dal sich die Nierenleistung friher erholt hatte. Als Grinde kann man die
bessere Ausgangssituation der Nierenleistung vor der
Ableitungsoperation, die geringe Komplikations- bzw. Revisionsrate bei
bestehender endstandiger cutaner Ureterostomie, das niedrigere Alter der
Patienten und mdglicherweise das prozentual haufigere Auftreten von
Megaureter primar obstruktiver Genese sehen. Da die Megaureter
obstruktiver Genese in den hier ausgewerteten Fallen eine kirzere Zeit
zwischen der cutanen Ureterostomie und der Ruckverlagerung haben.

In den Jahren von 1975- 1985 waren es durchschnittlich 24,6 Monate
zwischen den beiden Operationen bei obstruktiven Megaureter und bei
den refluxiven im gleichen Zeitraum hingegen 31,9 Monate. Im Zeitintervall
von 1986- 1997 verhalt es sich ahnlich hier liegen bei den obstruktiven
Harnleitern durchschnittlich 16 Monate zwischen der endstandigen
cutanen Ureterostomie und der Rickverlagerungsoperation und bei den

refluxiven Formen sind es hingegen 18,1 Monate.
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Abbildung 27: Zeit zwischen der Ableitungs- und Ruckverlagerungs-

operation; n= 40.
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In der Zeit des Bestehens der endstandigen cutanen Ureterostomie kam
es in 42 Fallen von 48 zu Harntraktinfektionen, 3 Patienten kamen in die
schwere Komplikation der Urosepsis. Die sehr hohe Infektionsrate von
87,5% ist Uber den gesamten Auswertungszeitraum zu erkennen. Es gibt
keinen Unterschied in den jeweiligen untersuchten Zeitrdaumen.

Die Genese des Megaureters, ob obstruktiver oder refluxiver Natur hat bei
den untersuchten Fallen keine Auswirkungen auf die Haufigkeit des

Auftretens von Harntraktinfektionen.

0
vor cut. Ureterostomie vor UCN

= 1975- 1985 1986- 1997

Abbildung 28: Durchschnittlicher Dilatationsgrad des Ureters nach
EMMET/WITTEN oder IC- Klassifikation; n= 45.

Der Dilatationsgrad und die Nierenfunktion, die sich definiert aus
Nierenleistung und HarnabfluB, des endstandig cutan abgeleiteten
Harnleiters zeigen beide eine Positiventwicklung an, d.h., der
durchschnittliche Dilatationsgrad sinkt in der Regel um 2 Dilatationsgrade
(Abbildung 28) und die Nierenfunktion wird bis Uber 80% gebessert
(Abbildung 29).
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Abbildung 29: Nierenfunktionsentwicklung bei endstandiger cutaner
Ureterostomie vor UCN von 1975- 1997, n= 40.

Bei dem Vergleich zwischen der Nierenfunktionsentwicklung von 1975-
1985 und 1986- 1997 ist eine dezente Verbesserung der Funktion fur den
letzten Zeitraum aufzuzeigen (Abbildung 30). Wertet man die
Nierenleistung nach dem Punktesystem des Abschnitt 6.7 aus, so liegt die
durchschnittliche Punktzahl far die Nierenfunktion im Zeitraum von 1975-
1985 vor der Ableitungsoperation bei 5,4 Punkten und vor der UCN bei 3,4
Punkten. Dieses bedeutet eine Verbesserung von 2 Punkten. Von 1986-
1997 betragt die durchschnittliche Punktzahl 4,7 vor Anlage der
endstandigen cutanen Ureterostomie und vor der UCN 2,6 Punkte. Das

bedeutet eine Differenz von 2,1 Punkten.
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Abbildung 30: Nierenfunktionsentwicklung bei endstandiger cutaner
Ureterostomie von 1975- 1997 vor UCN, n= 40.

Hinter den mit ,schlechter® gekennzeichneten Prozentzahlen der
ausgewiesenen Funktionen verbergen sich die Nieren mit einer deutlichen
Einschrankung ihrer Leistungen bis zur Funktionslosigkeit und des
Harnabflusses, so dall es in diesen Fallen zu einer Entfernung der
entsprechende Niere kommen mulite. Es handelt sich hierbei um
insgesamt 3 Nephrektomien und 2 Entfernungen einer Anlage bei
Doppelniere.

Anzahl

Nephrektomien Resektion einer Anlage
EVUR mObstruktion mGesamtanzahl

Abbildung 31: Nephrektomien bzw. Entfernung einer Anlage bei

Doppelnieren, n= 5.
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Die Nephrektomien mufdten ausschliel3lich bei Kindern mit refluxiven
Megaureter V° durchgefihrt werden, wo eine erheblich reduzierte
Nierenfunktion im ING bzw. bei der MAG 3- Clearence vor
Ableitungsoperation bereits bestimmt wurden. Die Entfernung der
betroffenen Niere wurde zweimal in den Jahren von 1975-1985

unternommen (Abbildung 31).

7.6 Ergebnisse der urodynamischen Funktionsdiagnostik
des abgeleiteten Ureters

Bei 13 der untersuchten Kinder mit endstandiger cutaner Ureterostomie
wurde eine urodynamische Funktionsdiagnostik des abgeleiteten Ureters
durchgefuhrt. Diese fand ausschlielich im Zeitraum von 1986- 1997 statt.
In 10 dieser Falle trug diese Untersuchung entscheidend zum Entschluf®
uber den Zeitpunkt der Durchfihrung der Ureterocystoneostomie bei.

Bei 9 Patienten erfolgte eine schwallartige Urinentleerung Uber das
Ureterostoma. Bei diesen Kindern konnte eine antegrade Peristaltik durch
die Messung nachgewiesen werden. Die peristaltischen Wellen in den
Harnleitern hatten Druckamplituden von 3- 10 kPa. Die gemessenen
Restharnmengen betrugen maximal 3 ml. In 7 Fallen konnte kein Restharn
im Ureter nachgewiesen werden. Dieses spricht fur eine gute Tonisierung
des ,abgehangten® Harnleiters.

Bei 3 Kindern fuhrte das Ergebnis der Messung zu keiner
Ruckverlagerung der cutanen endstandigen Ureterostomie. Sie zeigten
erstens keine schwallartige Urin- bzw. FlUssigkeitsentleerung Uber das
Stoma, zweitens war keine oder nur eine ungerichtete Peristaltik
nachweisbar. Die maximalen Amplituden lagen dabei unter 1 kPa. Die

Menge des Restharns im Ureter betrug 4- 17 ml.
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Zusammenfassend ist zu erkennen, dal} diese Untersuchungsmethode ein
gutes und aussagekraftiges Verfahren darstellt. Die Invasivitat dieses

Verfahrens wird von den Kindern gut toleriert.

7.7 Ergebnisse der Ureterocystoneostomie

Bei 40 der primar durch eine endstandige cutane Ureterostomie
entlasteten 48  Megaureter wurde bis  April 1998 eine
Ureterocystoneostomie nach POLITANO/LEADBETTER durchgeflihrt. Die
8 Falle Differenz teilen sich wie folgt auf. Bei 4 Kindern erfolgte bis April
1998 noch keine Ruckverlagerungsoperation. Bei 2 Patienten wurde eine
Nephrektomie und bei 2 Kindern die Entfernung einer isoliert abgeleiteten

Anlage bei Doppelniere durchgefluhrt.
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Abbildung 32: Alter zum Zeitpunkt der UCN und Zwischenzeit zwischen

Ableitungs- und Rlckverlagerungsoperation, n= 40.
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Zum  Zeitpunkt der Ureterocystoneostomie nach  POLITANO/
LEADBETTER betrug das Durchschnittsalter der Kinder 2,75 Jahre. Im
Zeitraum von 1986-1997 liegt das Alter der Kinder bei 22,2 Monate und ist
damit niedriger als in den Jahren von 1975-1985 (Abbildung 32).

Nicht nur das Alter der Kinder hat sich im Zeitraum von 1986-1997
reduziert, ebenfalls ist die Zeit zwischen den Operationen reduziert
worden. Von 1975- 1985 betrug die durchschnittliche Dauer 26,5 Monate
und von 1986-1997 17,3 Monate. Der durch sein hohes Alter bei der
Ureterostomieoperation  herausfallende  Junge, ist in  diesem
Altersdurchschnitt von 1975- 1985 aufgrund einer Nephrektomie nicht

mehr enthalten.
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Abbildung 33: Altersentwicklung von 1975- 1997 fur refluxive und
obstruktive Megaureter vor cutaner Ureterostomie und UCN sowie die

Zeitspanne zwischen den Operationen, n= 40.

Bei getrennter Betrachtung der Altersentwicklung der Kinder mit refluxiven
und obstruktiven Megaureter ist zu erkennen, dal} die Patientengruppe mit
VUR bei der Ableitungs- wie auch bei der Ruckverlagerungsoperation im
Altersdurchschnitt junger ist, jedoch die Zeitspanne zwischen den beiden
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Eingriffen bei Patienten mit obstruktiver Megaureterform um mindestens 2
Monate verklrzt ist. Diese Tendenz |aRt sich Uber den gesamten
Beobachtungszeitraum von 21 Jahren nachweisen (Abbildung 33).

Die Operationszeit bei der Ureterocystoneostomie betragt im
Gesamtdurchschnitt 99 Minuten. Die durchschnittliche Operationszeit der
letzten zwdlf Jahre hat sich um rund 10 Minuten verlangert, d.h., von
1975-1985 betrug sie 94,6 Minuten und von 1986- 1997 103,7 Minuten
(Abbildung 34). Diese zeitliche Verlangerung der Operationsdauer wurde
bereits bei den Ableitungsoperationen beschrieben und begrindet. Die
UCN wurde ausschlieBlich von Facharzten durchgefuhrt. Die Zahl der
Operateure betragt 5 Uber den gesamten Zeitraum.

Mit Verlangerung der Operationszeit und mit der sicheren Handhabung
dieser Operationsmethode konnte im Zeitabschnitt 1986- 1997 die
Komplikationsrate um 12,6% gesenkt werden (Abbildung 34). Die
Komplikationen wurden nach intraoperativ und postoperativ eingeteilt
(Tabelle 12).

intraoperative Komplikationen - Eréffnung des Peritoneums
- Verletzung des Harnleiters
- zusatzliche Verletzung der Harnblase
- Blutungen

postoperative Komplikationen - Blasentamponade
- Harntraktinfektionen
- Verschlul bzw. friihzeitige

Entfernung d. Schienungskatheters

- Peritonitis nach Eréffnung des

Peritoneums

Tabelle 12:Intraoperative und frih postoperative Komplikationen
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Abbildung 34: Operationszeit bei UCN.

7.8 Ergebnisse ca. ein Jahr nach Ureterocystoneostomie
(Methode nach POLITANO/LEADBETTER)

Die Auswertung der Nierenfunktion und des Dilatationsgrades ca. 1 Jahr
nach UCN erfolgt bei 35 Kindern. Innerhalb dieser Jahresfrist haben 2
Patienten im Zeitraum von 1975- 1985 den Heimatort gewechselt. Bei 3
Kindern liegt die UCN erst 3- 9 Monate zurlck.

Bei den 35 nachuntersuchten Kindern fanden sich ein Jahr nach der
Ruckverlagerungsoperation im IVU folgende Dilatationsgrade nach
EMMETT/WITTEN der betroffenen Ureterseite. Bei 4 Kindern konnte
keine Dilatation des Ureters mehr nachgewiesen werden. In 24 Fallen
bestand eine niedriggradige Dilatation, darunter waren 12 erstgradig und
11 zweitgradig dilatierte Ureter. Bei 8 Harnleitern bestanden weiterhin
héhergradige Erweiterungen. In 6 Fallen waren sie drittgradig und bei 2

Kindern viertgradig.
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Bei 6 Kindern war die weiterbestehende Erweiterung des Harnleiters durch
einen VUR begrindet. In 2 Fallen trat der Reflux erneut auf. Die
ursprungliche Ursache fur das Auftreten eines Megaureter vor der
endstandigen cutanen Ureterostomie stellte die primare Obstruktion der
Uretermindung dar (Abbildung 35).

Im Auswertungsabschnitt von 1975- 1985 werden bei 4 Kindern
drittgradige Dilatationen der reimplantierten Harnleiter obstruktiver Genese
beschrieben. In einem Fall wurde im MCU ein VUR IV° festgestellt.

Im Beobachtungszeitraum von 1986- 1997 fand sich im MCU bei 2
Kindern ein VUR IlI° und VUR IV°. In 2 Fallen zeigte sich im IVU

drittgradige Obstruktion der Ureter obstrutiver Genese.
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Abbildung 35: VUR und Obstruktionsgrade ein Jahr nach UCN, n= 35

Bei 5 der 6 Kinder mit obstruktiv- drittgradig dilatierten Harnleiter
entschied man sich aufgrund der guten Nierenfunktion zum Abwarten. In
allen 5 Fallen verbesserte sich der Harnabflu® und reduzierte sich die
Erweiterung des Harnleiters in den nachsten 1- 4 Jahren. Bei einem Kind

mulite die endstandige cutane Ureterostomie erneut angelegt werden, da
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es zur Ausbildung einer septischen Niere kam. Spater konnte der
Harnleiter bei guter Tonisierung zurtickverlegt werden. Nach einer erneut
durchgefuhrten Ureterolyse war 5 Jahre nach der Primaroperation eine
Ureterdilatation II° erreicht worden. Es fand sich eine gering reduzierte
Nierenleistung und HarnabfluRR.

Bei einem Madchen mit persistierenden VUR [lI° wurde im Juli 1997 eine
Umspritzung des betroffenen Ostiums mit einer kollagenen Substanz
vorgenommen. Es sollte eine Einengung des Ostiums erreicht werden.

Ein Madchen mit weiterbestehendem VUR [V° wurde in der padiatrischen
Abteilung des Kreiskrankenhauses Uckermiinde weiterbehandelt.

Bei einem weiterem Madchen war nach UCN ein VUR IV° neu
diagnostiziert worden. Ursprunglich bestand ein  primar obstruktiver
Megaureter. Aufgrund der ausreichenden Nierenfunktion wurde ein Jahr
nach der Ruckverlagerungsoperation die natlrlichen Maturationsvorgange
abgewartet. Zu einem spaterem Zeitpunkt lieRen sich keine

Patientendaten von diesem Kind eruieren.

Die Nierenleistung zeigte ca. ein Jahr nach der Durchfuhrung der
Ureterocystoneostomie flr die 35 nachuntersuchten Falle gute Ergebnisse
bezogen auf die Nierenleistung vor cutaner Ureterostomie und UCN.
Aufgrund der sehr geringen Fallzahl wurde eine statistische Auswertung
mittels U- Test durchgeflhrt. Ein signifikanter Unterschied der Entwicklung
der untersuchten Nierenleistung ist in den beiden Betrachtungsabschnitten

nicht zu erkennen (Abbildung 36).
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Abbildung 36: Entwicklung der Nierenleistung vor endstandiger cutaner
Ureterostomie, vor der Ureterocystoneostomie bis ca. ein Jahr nach UCN
in den Jahren von 1975- 1997, n=35.

Insgesamt hat sich die Leistung der betroffenen erkrankten Nieren um 3,2
Punkte von den ursprunglichen 5,0 bis ein Jahr nach der UCN mit 1,8
Punkten gebessert. Der grote Erfolg der Verbesserung der
Nierenleistung wurde bei bestehender cutaner Ureterostomie vor UCN
beobachtet. Hier wurde ein durchschnittlicher Punktwert von 3,0 erreicht.

Bei den ausgewerteten Fallen gib es keinen signifikanten Unterschied
zwischen den Entwicklungstendenzen der Nierenfunktion bei den

Megaureterformen mit obstruktiver oder refluxiver Genese.

Die Nierenleistung ca. ein Jahr nach Durchfuhrung der UCN zeigt in den
Jahren von 1975- 1985 eine sichtbare Verbesserung von 61,9%, d.h. bei
13 von 21 Kindern konnte dieser Therapieerfolg nachgewiesen werden.
Bei 4 Patienten, das sind 19% der Falle, war eine Verschlechterung der
Nierenleistung zu erkennen. 2 Kinder waren mit einer Verschlechterung

des Dilatationsgrades des Ureters auffallig geworden. Bei den anderen 2
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Patienten handelt es sich um einen geringen Abfall der Nierenleistung um

1 bis 2 Punkte ohne therapeutische Relevanz.

Im Auswertungsabschnitt von 1986- 1997 kommt es bei 42,9%, d. h. bei 6
von 14 Fallen, zu einer Verbesserung, in 3 Fallen jedoch zu einer
Verschlechterung der Nierenleistung 1 Jahr nach UCN. Bei den Patienten
mit verminderter Nierenleistung sind 2 Kinder ebenfalls aufgrund der
Verschlechterung des Dilatationsgrades des Harnleiters bekannt. In einem
Fall betragt die Reduktion der Leistung der Niere jedoch nur 1 Punkt im
Auswertungsschema. Eine therapeutische Konsequenz ergab sich daraus
nicht (Abbildung 37).

gleich besser
19,0% 42,9%
schlechter
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=70 35,7% 21,4%
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Abbildung 37: Nierenleistung ca. 1 Jahr nach UCN im Vergleich zur

Situation vor UCN, Beurteilung nach radiologischer Diagnostik.

Aufgrund der Graphik der Nierenleistungsentwicklung der Megaureter
unterschiedlicher Genese (Abbildung 38) konnte man zu der Ansicht
gelangen, dal® sich die Leistung der Nieren mit VUR etwas schlechter
entwickeln als die der Nieren mit obstruktiven Megaureter.

Der Vergleich zwischen der Entwicklung der Nierenleistung von

obstruktiven und refluxiven Megaureter wurde ebenfalls aufgrund der sehr
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geringen Fallzahl durch eine statische Erhebung mittels U- Test
durchgefuhrt. Die Punktbewertung der Nierenleistung vor der
endstandigen cutanen Ureterostomie und Ureterocystoneostomie wurden
verglichen mit der Nierenleistung ein Jahr nach UCN. Dabei trat fur alle
berechneten Falle ein, das U<= U, n1n2. Somit besteht kein signifikanter
Unterschied bei den ausgewerteten Fallen zwischen der Entwicklung der

Nierenleistung bei Megaureteren obstruktiver bzw. refluxiver Genese.
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Abbildung 38: Nierenleistungsentwicklung bei refluxiven und obstruktiven

Megaureteren.

Zusammenfassend ist festzustellen, dal® bei den erkrankten Ureteren
unterschiedlicher Genese es bei refluxiven und obstruktiven Megaureteren
zu einer nachweisbaren Verbesserung der Nierenleistung sowie zu einer
Tonisierung und damit zu einer Verkleinerung des Dilatationsgrades der
Megaureter kommt. Es stellt sich nun die Frage, ob ein Zusammenhang
zwischen beiden positiven Therapieergebnissen besteht, d.h., ob die
Verringerung der Dilatationsgrades des Ureters in Zusammenhang mit der

Verbesserung der Nierenleistung steht und umgekehrt.
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Anhand der Punktwerte der Nierenleistung und des Dilatationsgrades des
dazugehérenden  Ureters (nach EMMETT/WITTEN) zu  drei
unterschiedlichen Zeitpunkten, vor endstandiger cutaner Ureterostomie,
vor UCN und ca. ein Jahr nach UCN, konnte die Hypothese aufgestellt
werden, dall ein Zusammenhang zwischen dem rucklaufigen
Dilatationsgrad des Harnleiters und der Verbesserung der Leistung der
betroffenen Nierenseite besteht.

Getrennt fur die beiden Auswertungszeitraume von 1975- 1985 und von
1986- 1997 gesehen, bestent zum Zeitpunkt vor der Anlage der
endstandigen Ureterostomie kein signifikanter Zusammenhang zwischen
dem durchschnittlichen Dilatationsgrad der Megaureter. Zu den
Zeitpunkten vor der UCN und ein Jahr nach der UCN ist in beiden
Auswertungszeitraumen ein signifikanter Zusammenhang zwischen der
Verbesserung der Nierenleistung und der Verringerung der
Dilatationsgrade der Megaureter aus den berechneten
Korrelationsfaktoren zu erkennen. Es kann die These aufgestellt werden,
dal ein signifikanter Zusammenhang zwischen der Verbesserung der
Nierenleistung und dem Rickgang des Dilatationsgrades bei

Megaureteren IV° und V° unabhangig von ihrer Genese besteht.

Die positive Entwicklung der Nierenleistung lalt sich weiter durch die
Nierensonographie nachweisen. Diese Auswertung konnte nur fur die
Jahre von 1986- 1997 erfolgen, da die Technik der Sonographie erst Mitte
der 80er Jahre in Greifswald zur Verfugung stand. In dem o.g. Zeitraum
unterlagen alle Kinder dieser retrospektiven Studie einer sonographischen
Untersuchung. Die Beurteilung der Nieren erfolgt nach dem Parenchym-
Pyelon- Index (20).

Vor Anlage der endstandigen cutanen Ureterostomie war in 16 von 21
Fallen ein normaler PPI von 2:1 festzustellen und nur einmal einer von 1:2.

Vor der UCN wiesen bereits 13 Kinder von 17 einen normalen PPI auf. Ein
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Jahr nach der UCN ist nur in einem Fall ein PPl von 1:1 nachweisbar.
Somit 14t sich ebenfalls in der sonographischen Diagnostik ein Riickgang

der Spreizung der Nierenbecken erkennen.

Die Betrachtung der Entwicklung der Nierenleistung und des
Dilatationsgrades der dazugehdrenden Megaureter bei dieser
Therapiemethode ist immer im Zusammenhang mit der Betrachtung der
Gewichts- und GroRenentwicklung der betroffenen Kinder zu sehen. Die
Auswertung der Korperlange und des Gewichtes der Kinder erfolgt
anhand der Perzentilkurven. Wenn in der Auswertung von Zunahme
gesprochen wird, heisst das, dal} der Patient eine hohere Perzentilkurve
erreicht hat. Dieses ist gleichzusetzen mit einer besseren korperlichen
Entwicklung des Kindes.

Betrachtet man die kdrperliche Entwicklung der Patienten wieder getrennt
nach den einzelnen Auswertungszeitraumen, ist zu erkennen, dal} eine
grolRere Anzahl der Kindern in dem ersten Zeitabschnitt eine deutliche
GroRen- und Gewichtszunahme durchlaufen haben als im zweiten
Auswertungszeitraum. Der Grund liegt in der zeitiger durchgeflhrten
Ableitungsoperation im zweiten Betrachtungsintervall. Die Kinder
befanden sich zu diesem Zeitpunkt noch in einem guten Allgemeinzustand
befanden. Somit ist der Zuwachs an Gro3e und Gewicht nicht so deutlich
wie bei den untersuchten Kindern von 1975- 1985 (Abbildung 39).
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Abbildung 39: Gewicht- und Grdélenentwicklung der Kinder vor Ableitungs-
operation bis ein Jahr nach UCN .

Wenn man diese Auswertung der Grol3en- und Gewichtsentwicklung auf
die Megaureterformen nach refluxiver und obstruktiver Genese erweitert,
ist festzustellen, dald es keinen wesentlichen Unterschied bei den Kindern
mit erweiterten Harnleitern unterschiedlichen Ursprungs hinsichtlich ihrer
korperlichen Entwicklungstendenz gibt.

Gering anders stellen sich die Falle mit obstruktiver Form in den Jahren
von 1986- 1997 dar. Von diesen 6 bis zur vollstandigen Auswertung
gelangten Fallen verzeichnen nur 2 Kinder eine Zunahme ihrer
korperlichen Entwicklung auf den Perzentilkurven. 4 zeigen dagegen in
dem Verhaltnis vom Alter zur Koérpergréfie und —gewicht keine wesentliche
Entwicklung. Dieses ist damit zu erklaren, dal} sich diese Kinder bereits
bei Ableitungsoperation auf der 50.- 90. Perzentile befanden und damit ein
sehr guter korperlicher Entwicklungsstand vorhanden war. Dieser wurde

Uber den Therapiezeitraum teilweise sogar noch verbessert.
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8 Diskussion

8.1 Allgemein

In Abhangikeit vom Ausmald der morphologischen und funktionellen
Veranderungen sowie von der pathophysiologischen Verlaufsform ist eine
operative Therapie des Megaurteres indiziert. Neben einer primaren
Korrektur mit und ohne Uretermodellage konnen ebenfalls zweizeitige
Behandlungsmethoden zur Anwendung gelangen. Diese bestehen in der
Kombination einer primaren Ureterostomie mit spater folgenden
Korrektureingriffen. Die proximalen Ureterableitungen, wie z. B. die
Ureterostomien nach SOBER, die LOOP- und die Ring- Uterostomien
setzen die ureterovesikale Verbindung nicht vollstandig auf3er Funktion
und sorgen somit fur eine gesamte Stimulierung des harnableitenden
Systems. Bei den distalen endstandigen Ureterostomien hingegen kann
die Maturation der Harnleiterfunktion dadurch geférdert werden, dal} die
gesamte produzierte Urinmenge der betroffenen Seite transportiert werden
muld. Bisher existieren keine definierten Indikationen flr ein temporares
Vorgehen beim Megaureter bzw. welcher Methode der Vorrang zu geben
ist sowie keine Festlegung des optimalen Zeitpunktes fur die endgultige
Korrektur. (1, 6,12, 36, 52, 60, 62)

In der Klinik und Poliklinik flr Kinderchirurgie im Zentrum fir Kinder- und
Jugendmedizin der E.- M.- Arndt- Universitat Greifswald wurde in den
letzten 3 Jahrzehnten das Konzept der primaren Entlastung durch eine
endstandige, distale, cutane Ureterostomie und die sekundare Korrektur
durch die Ureterocystoneostomie nach POLITANO/ LEADBETTER bei
ausgepragtem refluxiven und obstruktiven Megaureter  mit
Harnabflul3storungen und Nierenfunktionsverlusten angewandt. Insgesamt
wurden 52 Megaureter 1V°- V° eine cutanen Ureterostomie unterzogen in

den Jahren von 1975 bis 4/ 1998. In 27 Fallen war dieser Megaureter
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refluxiver Genese und in 25 Fallen obstruktiver. Davon ist jeweils zweimal
eine  SOBER- und LOOP- Ureterostomie durchgefihrt worden. 48
Megaureter refluxiver und obstruktiver Genese wurden mit einer
endstandigen cutanen Ureterostomie und anschlie3ender
Ruckverlagerung  per  Ureterocystoneostomie  nach  POLITANO/
LEADBETTER therapiert. Diese 48 Falle gelangten zur weiteren Aus-
wertung. In den Jahren von 1975- 1985 traten mehr Megaureter mit
obstruktiver Genese und danach folgenden Zeitraum bis 1997 Uberwog
die refluxive Genese. Man kann feststellen, dal® es bei den ausgewerteten
Fallen eine ungefahre Gleichverteilung der Ursachen der megalisierten
Harnleiter gab.

In der Geschlechterverteilung waren bei den Jungen mehr obstruktive
Falle zu verzeichnen als bei den Madchen. Beim refluxbedingten
Megaureter gab es keine Verteilungsunterschiede.

Das durchschnittliche Alter der erkrankten Kinder vor der
Ableitungsoperation sank in den letzten 12 ausgewerteten Jahren
erheblich um 8,5 Monate auf 3,5 Monate. Diese erhebliche Senkung ist mit
der Verbesserung der diagnostischen Methoden und besonders mit dem
pra- und postnatal durchgefuhrten sonographischen Nierenscreenig zu
begrinden. Ebenfalls spielt die in den Anfangsjahren gesammelte
Erfahrung der behandelnden Kinderchirurgen in enger Zusammenarbeit
mit den Kinderarzten im Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin eine
grole Rolle bei der Festlegung, welche, an einen stark dilatierten
Megaureter erkrankten Kinder einer Ableitungsoperation bedurfen und bei
welchen (, bei gute Nierenfunktion) die naturlichen Marturationsvorgange
abgewartet werden kénnen.

Der Zeitpunkt einer operativen Intervention bei diesem Krankheitsbild wird
in der Literatur ebenfalls sehr strittig behandelt. Die meisten Autoren
pladieren jedoch zu einer chirurgischen Losung bei Megaureter mit
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Harnabflul3storungen und Nierenfunktionseinbufen so wie es in dem
Greifswalder Zentrum flr Kinder- und Jugendmedizin praktiziert wird.

(6, 8,12, 15, 52, 53, 58, 59,75)

Ebenfalls sehr grofler Wert wird international auf ein pra- und
postsonographisches Nierenscreening gelegt, um eine Dilatation des
harnableitenden Systems frihzeitig und damit rechtzeitig erkennen zu
kénnen und somit die Gefahr einer Urosepsis so gering wie mdglich zu
halten. ( 8, 11, 16, 20, 21, 24, 31, 51, 52, 56, 73)

Bei den histologisch aufgearbeiteten Megaureteren fanden sich zum
groldten  Teil fibromuskuldre Texturstérungen und entzindliche
Sturkturveranderungen. Die in der Literatur beschrieben Aganglionose
wurde in keinem der histologisch aufgearbeiteten Megaureter gefunden.
(6,7,13)

Die in Greifswald angewandte Ableitungsoperation, die endstandige
cutane Ureterostomie, ist eine moglich chirurgische Intervention bei
megalisiertem Harnleiter. Die bereits beschriebenen anderen operativen
Entlastungsoperationen finden, wenn man die Literatur betrachtet,
haufiger Anwendung. Ebenfalls hat die primare Wiederherstellungs-
operation mit und ohne Modellage einen grofl3en Stellenwert

(36, 53, 59, 60, 61, 62, 63, 66, 74).

Wahrend des Bestehens der endstandigen cutanen Ureterostomie kommt
es im gesamten Auswertungszeitraum zu einer wesentlichen Verbes-
serung der Nierenleistung (Abschnitt 7.3). Jedoch muld ebenfalls erwahnt
werden, dal} die Infektionsrate bei bestehender cutaner Ureterostomie mit
uber 80% sehr hoch ist. Hier gib es sicherlich noch Handlungsbedarf.

Als Ruckverlagerungsoperation fand die Ureterocystoneostomie nach
POLITAN/LEADBETTER in Greifswald ihre Anwendung. Von 48
abgeleiteten Megaureteren sind 40 bis April 1998 durch die UCN wieder
zuruck verlagert. Die 8 Falle Differenz wurden in Abschnitt 7.4 naher

erlautert. Die Zeit zwischen den beiden Operationen betrug im Mittel 22,9
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Monate. Wobei in den letzten 12 Jahren eine Verkurzung dieses
Zeitraumes um 10,8 Monate zu verzeichnen ist. Ursache flur die zeitiger
durchgefuhrte UCN in der Zeit von 1986-1997 war, dall sich die
Nierenleistung friher erholt hatte. Als Grunde kann man die bessere
Ausgangssituation der Nierenleistung vor der Ableitungsoperation, die
geringe Komplikations- bzw. Revisionsrate bei bestehender endstandiger
cutaner Ureterostomie, das niedrigere Alter der Patienten bei Anlage der
endstandigen cutanen Ureterostomie nennen. Die Patienten mit einem
refluxiven Megaureter waren zur Ableitungsoperation durchschnittlich
junger als die Kinder mit obstruktivem Megaureter, jedoch bestand die
endstandige cutane Ureterostomie bei den Fallen mit refluxiver Genese
langer als bei denen mit obstruktiver um mind. 2 Monate im gesamten
Auswertungszeitraum. Es lal3t sich aber keine signifikante statistische
Aussage machen Uber die Moglichkeit, dald sich der obstruktive
Megaureter schneller tonisiert nach Behebung der Ursache als der
refluxive.

Zur optimalen Findung des Zeitpunktes der Ruckverlagerungsoperation
wird in den letzten Jahren bei den Kindern mit bestehender endstandiger
cutaner Ureterostomie eine urodynamische Funktionsdiagnostik des cutan
mundenden Harnleiters durchgefuhrt. Die genaue Beschreibung dieser
Untersuchungsmethode findet im Abschnitt 5.4 statt. Bei 13 Kindern wurde
diese Untersuchung angewandt und in 10 Fallen trug das Ergebnis dieser
aktiv zur Bestimmung des Zeitpunktes der Rickverlagerungsoperation bei.
Es ist, wie bereits in der Auswertung Abschnitt 7.5 erlautert, ein Verfahren,
das in Zukunkft noch mehr zur Bestimmung der Tonisierung des cutan
abgeleiteten megalisierten Ureters beitragen kann. Zusammenfassend ist
zu erwahnen, dall diese Untersuchungsmethode ein gutes und
aussagekraftiges Verfahren darstellt. Die Invasivitat dieses Verfahrens
wird von den Kindern gut toleriert. Zukunftig, wenn mehr Untersuchungs-

ergebnisse der urodynamischen Funktionsdiagnostik des Ureters
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vorliegen und ausgewertet sind, konnte fur die Entscheidungsfindung zur
Ruckverlagerungsoperation auf andere, flr die Kinder strahlenbelastende
Verfahren verzichtet werden kdnnen.

Zum heutigen Zeitpunkt ist die Ureterdynamik eine sinnvolle und wichtige
Erganzung zu den anderen diagnostischen Verfahren und sollte zur
Entscheidung Uber den Zeitpunkt der Durchfuhrung der UCN
herangezogen werden.

Zur Auswertung ca. 1 Jahr nach UCN kamen insgesamt noch 35 von 40
Kindern bei denen die UCN durchgefuhrt wurde. Die 5 Falle Differenz
wurden im Abschnitt 7.7 aufgeschlisselt. Von den 35 Kindern war bei 4
Kindern keine Dilatation des Ureters ca. 1 Jahr nach UCN mehr
nachweisbar durch sonographische, rontgenologische und nuklear-
medizinische Diagnostik (Abschnitte 5.2.1- 5.2.3), bei 24 bestanden
niedriggradige Dilatationen I° - 1I° und bei insgesamt 8 Kindern kam es
wiederum zu hdhergradigen Dilatationen 1lI° (6 Falle) bis IV° (2 Falle)
refluxiver und obstrukitver Genese. Insgesamt betrachtet, kam es zu einer
Verbesserung der Nierenleistung von vor UCN bis ca. 1 Jahr nach UCN.
Die Groflen- und Gewichtszunahme der erkrankten Kinder ausgewertet
auf Grundlage der Perzentilkurven zeigt, da® 70,8% der erkrankten Kinder
in den Jahren von 1975 - 1985 im gesamten Behandlungszeitraum eine
deutliche Verbesserung der korperlichen Entwicklung durchlaufen. Im
Zeitraum von 1986- 1997 sind es 58,8% der behandelten Kinder. Die
Ursache liegt darin begrindet, da® die Kinder in den letzten 12 Jahren
eine wesentlich bessere korperliche Ausgangs-situation hatten aufgrund
der besseren diagnostischen Moglichkeiten und der damit fruhzeitiger
einsetzenden therapeutischen Malinahmen.

Signifikante Unterschiede zwischen der Entwicklung der Nierenleistung
und dem Ruckgang des Dilatationsgrades bei Megaureteren refluxiver und
obstruktiver Genese, die mit dieser temporaren Operationstechnik

therapeirt wurden, sind nicht eruierbar. Der Rickgang der Dilatationsgrade
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der primar abgeleiteten und sekundar reanastomonisierten Ureter ist in
den ausgewerteten Fallen tendenzids signifikant verbunden mit einer
Verbesserung der Nierenleistung, die sich zusammensetzt aus

Nierenfunktion und Harnabflul}.

Zusammenfassend ist festzustellen, dall es bei den Megauretern
unterschiedlicher Genese zu einer nachweisbaren Verbesserung der
Nierenleistung sowie zu einer Tonisierung und damit zu einer

Verkleinerung des Dilatationsgrades der Megaureter kommt.

8.2 Fehlerdiskussion

Die uberwiegend positiven Ergebnisse der Entwicklung der Nierenleistung
und der ricklaufige Dilatationsgrad der Megaureter bei Kindern mit stark
megalisiertem Harnleiter, die mit einer temporaren endstandigen cutanen
Ureterostomie therapiert wurden, konnen nur als eine Tendenz gewertet
werden. Diese Fehlerdiskussion fuhrt zwei Aspekte auf, die bei der

Betrachtung der Ergebnisse beachtet werden mussen .

Erstens kann aufgrund der sehr geringen Fallzahl nur von einer Tendenz
in der Verbesserung der Entwicklung der Megaureter in den letzten 10
Jahren die Rede sein. Ebenfalls kann der Zusammenhang zwischen der
Verbesserung der Nierenleistung und dem Rickgang des Dilatations-
grades der erweiterten Harnleiter nur als Hypothese formuliert werden, da
wegen der geringen Fallzahl im Betrachtungszeitraum, es keine definitive
statistisch zu belegende Aussage geben kann.

Zweitens konnen Fehler auftreten, die im gesamten Beobachtungs-
zeitraumes von Uber 22 Jahren begrindet sind. Es sind neue
Untersuchungsmethoden hinzugekommen, die die Indikationsstellung zur
Durchfihrung der temporaren endstandigen Ureterostomie und den
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Operationszeitpunkt geandert haben. Zu diesen neuen diagnostischen
Verfahren gehoéren die Sonographie, die MAC 3- Clearence und die
Ureterdynamik. Die Nierenleistung wird subjektiv durch den jeweiligen
Untersucher beurteilt. Um eine einheitlich auswertbare Aussage zur
Nierenleistung Uber 22 Jahre zu erhalten, muf3te die Nierenleistung aus
unterschiedlichen nuklearmedizinischen Untersuchungsmethoden

gewonnen werden z.B. dem ING und MAG 3- Clearence.

Es konnten die Einflisse von weiteren Erkrankungen und Storungen bei

den Patienten nicht in die Auswertung mit einbezogen werden.

Da es sich um eine retrospektive Studie handelt, konnten fehlende Daten
z.B. in der Diagnostik bzw. lickenhafte Patientendatendokumentation

nicht in die Auswertung gelangen.

- zu geringe Fallzahl

- fehlende Patientendaten bzw. Befunddokumentationen

- Einflul3 neuer diagnostischen Methoden (Sonographie, MAG 3-
Clearence, Ureterdynamik)

- Verédnderung der Indikationsstellung

- Subjektive  Bewertungen der Nierenleistung und der
Dilatationsgrade

- Einflisse weiterer Erkrankungen bzw. Stdérungen auf den
Patienten

- Einfluld der priméren Stérung bei sekundéaren Megaureterformen

Tabelle 13 Darstellung moéglicher Fehlerquellen

86



9 Zusammenfassung

In der Universitats- Klinik und —Poliklinik fir Kinderchirurgie im Zentrum fur
Kinder- und Jugendmedizin Greifswald wurde seit 1975 bei obstruktiv oder
refluxiv megalisierten Harnleitern der Dilatationsgrade IV und V das
Konzept der primaren Entlastung durch eine endstandige, distale, cutane
Ureterostomie und die sekundare Korrektur durch Ureterocystoneostomie
bevorzugt angewandt. Die pra- und postoperativen Daten von 48
Patienten, die mit dieser temporaren Operationsmethode behandelt
wurden, sind fur den Zeitraum von 1975- 1997 aufgearbeitet und
ausgewertet worden.

Von den 48 Patienten, die einer Ableitungsoperation unterzogen wurden,
bekamen 40 in diesem Zeitraum eine UCN nach POLITAN/LEADBETTER
und von 35 Kindern konnten die Daten udber den gesamten
Behandlungszeitraum gesammelt werden.

Die Beurteilung der Nierenleistung und des Dilatationsgrades erfolgte
nach den Befunden der sonographischen, rontgenologischen und
nuklearmedizinischen Diagnostik. Desweiteren wurden die intraureteralen
Druckuntersuchungen bei cutan mindendem Ureter hinzugezogen.
Abschliel3end kann festgestellt werden, dafld mit dem Therapiekonzept der
primaren, endstandigen, distalen Ureterostomie bei megalisierten Ureter
IV°- V° obstruktiver oder refluxiver Genese gute Ergebnisse erzielt werden
konnen. Die Ableitungsoperation des Megaureters mit Nierenfunktions-
stérungen sollte so schnell wie mdglich erfolgen. Durch bessere
diagnostische Verfahren, besonders das pra- und postnatale
sonographische Nierenscreening ist dies in den letzten Jahren moglich
geworden. Die definitive Korrekturoperation findet nach guter Tonisierung
der Ureters und Verbesserung der Nierenleistung ca. nach 18 Monaten

statt. FUr die Bestimmung des optimalen Zeitpunktes sind urodynamische
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Funktionsuntersuchungen am Harnleiter wertvoll. Ein Jahr nach UCN ist
bei 28 von 35 Kindern eine sehr gute und gute Nierenleistung
nachweisbar.

Einen signifikanten Unterschied in der Entwicklung der Nierenleistung und
Verbesserung der Dilatationsgrade der Megaureter obstruktiver oder

refluxiver Genese gib es nicht.
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