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Erschaffen Sie sich lhre
ertragreiche grine Oase in
lhrem Zuhause oder in lhrer
Praxis

Mehr als nur eine Dekoration:

. Sie wollen das Besondere?

 Sie mochten Ihre eigenen Salate,
Krauter und auch |hr Gemuse

ernten?
e Frisch, reif, ungespritzt und voller
Geschmack?
. Ohne Vorkenntnisse und ganz
ohne grunen Daumen?
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R. Stein', A. Ermert?, R. Beetz?, M. Schwarz*, R. Hohenfellner', J. W. Thiroff’

HARNABLEITUNG BEI KINDERN UND

JUGENDLICHEN MIT NEUROGENER

BILASENFUNKTIONSSTORUNG: AUCH

LANGFRISTIG EINE SICHERE THERAPIEOPTION?

Summary: Urinary diversion in chil-
dren and adolescents with neurogenic
bladder — a safe option for long-term
treatment?

Objective: Pharmacotherapy, clean
intermittent catheterization (CIC) and
infection prophylaxis are currently
the gold standard of treatment in
patients with neurogenic bladder
(NB). During adolescence, however,
as the patients gain independence
from parental supervision, the intervals
of CIC, compliance to medical treat-
ment and regularity of follow-up-
examinations can decrease and the
neurologic and/or orthopaedic status
can change. This sometimes may
lead to failure of conservative therapy,
resulting in incontinence and/or
deterioration of the upper urinary
tract. A multidisciplinary team was
established in our institution 30 years
ago to assess all aspects of care in
patients with NB, where urologic
function is just one aspect of the
complex problem. Both patient
desires and essential medical goals,
such as preservation of the renal
function, are considered within this
team. An adaequate compromise is
sought and is achieved in some cases
by urinary diversion. This study aims
to investigate the long-term safety of
urinary diversion in these patients
and its ability to protect the upper
urinary tract.

Material and methods: Between 1967

KURZFASSUNG

Einleitung: Pharmakotherapie, der
saubere Einmalkatheterismus (clean
intermittent catheterization = CIC)
und die Infektionsprophylaxe sind
die drei Saulen der konservativen
Therapie bei Patienten mit neuroge-

and 1997 urinary diversion was
performed in 149 patients with NB. A
mean follow-up of 11.8 yrs (0.8-28.5)
was achieved in 129 cases. The mean
age at surgery was 12.1 yrs (0.8-20).
A colonic conduit was carried out in
59 patients, mainly before the era of
CIC and continent diversion, while
orthotopic bladder substitution was
performed in 12 and continent
urinary diversion (Mainz pouch 1) in
58 (50 % wheel-chair bound).

Results: The upper urinary tract im-

proved or remained stable in 97 % of
renal units (RU) in both the group
with colonic conduit and the group
with Mainz pouch I, and in 95 of the
RU in the group with orthotopic
bladder substitution. All patients with
bladder substitution stayed contintent
at day, one required occasional safety
pads at night and 7 of 12 patients
performed CIC. Complete continence
was achieved in 98 % with a continent
stoma.

Conclusion: After failure of conser-

vative treatment in patients with NB,
urinary diversion represents a safe
long-term compromise in this most
difficult group. Day and night conti-
nence is provided by bladder augmen-
tation / substitution and urinary
diversion using the Mainz pouch
technique, while the upper urinary
tract is protected by antirefluxive
ureteral implantation.

ner Blasenfunktionsstérung. Wah-
rend der Pubertit werden die Patien-
ten zunehmend unabhangiger vom
Elternhaus. Gleichzeitig nimmt je-
doch die Compliance der Medika-
menteneinnahme und der Durchfiih-
rung des regelmafigen CIC ab. Der
orthopadische und/oder neurologi-
sche Status kann sich ebenfalls ver-
andern. Dies kann letztlich zum
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Fehlschlagen der konservativen The-
rapie (Inkontinenz, Restharn, Ver-
schlechterung der Funktion des obe-
ren Harntraktes) fiihren. In einem
multidisziplindren Team wird diese
Problematik der Kinder und Jugendli-
chen unter Berticksichtigung der
Wiinsche des Patienten als auch der
medizinischen Ziele (z. B. Schutz
der Nierenfunktion) in unserer Klinik
diskutiert. Die Harnableitung wurde
hierbei in einigen Fallen als notwen-
dige KompromiBlosung angesehen.
In der vorliegenden retrospektiven
Studie untersuchten wir, ob die Harn-
ableitung auch langfristig ein siche-
res Verfahren darstellt.

Material und Methode: Zwischen
1967 und 1997 erfolgte bei 149 Kin-
dern und Heranwachsenden die An-
lage einer Harnableitung. 129 Pati-
enten konnten durchschnittlich 11,8
Jahre (0,8-28,5) nachbeobachtet
werden. Das durchschnittliche Alter
bei der Operation betrug 12,1 Jahre
(0,8-20). Ein Colon-Conduit wurde
bei 59 Patienten (in der Mehrzahl
der Fille vor der Ara des CIC und der
kontinenten Harnableitung) angelegt,
eine orthotope Blasensubstitution
erfolgte bei 12, eine kontinente kutane
Harnableitung bei 58 Patienten (50 %
Rollstuhlfahrer).

Ergebnisse: Der obere Harntrakt
blieb bei 95-97 % der renouretera-
len Einheiten (RUE) stabil, bzw. ver-
besserte sich. Alle Patienten mit ei-
ner orthotopen Blasensubstitution
sind tagstiber kontinent; eine Patien-
tin benotigt zur Sicherheit zeitweise
eine Vorlage wahrend der Nacht. 7
der 12 Patienten fiihren einen CIC
durch. In der Gruppe mit kontinen-
tem Stoma waren 98 % der Patienten
beim letzten Follow-up tagsiiber und
nachts kontinent.

Zusammenfassung: Bei Patienten mit
neurogener Blasenfunktionsstérung
stellt die Harnableitung beim Fehl-
schlagen der konservativen Therapie
einen Kompromif zwischen den
Wiinschen des Patienten und dem
medizinisch Notwendigen dar. Blasen-
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augmentation/-substitution und konti-
nente kutane Harnableitung in der
Mainz-Pouch-Technik versprechen
eine hohe Kontinenzrate, wihrend
der obere Harntrakt langfristig durch
eine antirefluxive Harnleiterimplan-
tation geschiitzt ist.

EINLEITUNG

Kinder und Jugendliche mit angebo-
rener oder erworbener neurogener
Blasenfunktionsstorung stellen fiir
den Urologen eine Herausforderung
dar. Pharmakotherapie, der saubere
Einmalkatheterismus (clean inter-
mittent catheterization (CIC)) und
antibakterielle Infektionsprophylaxe
stellen die drei Sdulen der konserva-
tiven Therapie dar [1, 2]. Die Uber-
wachung des Urinstatus erfolgt in der
Regel zu Hause mittels Teststabchen.
Daneben erfolgen regelméaBige sono-
graphische und urodynamische Kon-
trollen. Harnwegsinfektionen, Veran-
derungen der Blasenfunktion mit ei-
nem Anstieg des ,leak point pressure”
oder Harntransportstérungen werden
erkannt, so dals eine Beeintrachti-
gung des oberen Harntraktes friihzei-
tig vermieden werden kann [3]. Der
Schutz des oberen Harntraktes mit
ungehindertem Abfluf und der Ver-
meidung von aszendierenden Infek-
tionen stellen die primédren Behand-
lungsziele dar. Sie werden in der
Regel solange erreicht, wie der Pa-
tient im Schutze der elterlichen Ob-
hut ist und von einem Padiater bzw.
kinderurologisch versierten Urologen
betreut wird. Mit zunehmendem
Wunsch nach Unabhéngigkeit wah-
rend der Pubertdt werden jedoch die
Intervalle des CIC langer und die
Compliance der Medikamentenein-
nahme nimmt ab. Weiterhin kann
sich der orthopadische und/ oder
neurologische Status bei Patienten
mit neurogener Blase im Rahmen
einer dysraphischen Stérung zu je-
dem Zeitpunkt andern.

Die Hohe des spinalen Defekts ist
entscheidend dafiir verantwortlich, ob
ein Patient an den Rollstuhl gebunden
ist und ob ein CIC selbststiandig oder
nur mit fremder Hilfe durchgefuihrt
werden kann. Mit wachsendem Alter
und Gewicht der Patienten findet
haufig auch bei urspriinglichen ,Ge-
hern” eine zunehmende Immobili-
sation bis hin zur Rollstuhlpflichtig-
keit statt, was die orthopadische und
letztlich auch die urologische Situati-
on mafgeblich beeinflult [4]. Gleich-
zeitig sollten die altersabhangigen
Wiinsche des Patienten nach Konti-
nenz und Selbstandigkeit berticksich-
tigt werden. Insbesondere die Harn-
inkontinenz wird als ein wesentliche
Behinderung bei der sozialen Ent-
wicklung (Beruf, Freundschaft, Sexua-
litat) erlebt [5].

Nach Fehlschlagen der konservati-
ven Therapie wird in den meisten
Institutionen eine Blasenaugmen-
tation mit und ohne Inkontinenz-
operation (u.a. Blasenhalsplastik,
Schlingenplastik, artifizieller Sphink-
ter) durchgefiihrt. Die Harninkonti-
nenz bleibt jedoch bei 10-30 % der
Patienten auch postoperativ ein Pro-
blem [6-8]. In unserer Klinik werden
die Optionen der Harnableitung
deshalb friihzeitig in einer interdiszi-
plinaren Konferenz besprochen und
an die korperlichen und mentalen
Fahigkeiten des Patienten adaptiert.

In der vorliegenden retrospektiven
Studie untersuchten wir, ob diese
Strategie langfristig eine akzeptable
Therapiesicherheit garantiert.

IVIATERIAL UND METHODE

Kinder und Jugendliche mit einer
neurogenen Blasenfunktionsstorung
werden in unserer Klinik von einer
interdisziplindren Arbeitsgruppe aus
Pddiatern, Neurochirurgen, Orthopa-
den und Urologen betreut, und indi-
viduelle Therapieméglichkeiten wer-
den gemeinsam erortert. In den letz-
ten 30 Jahren wurde bei mehr als
1000 Patienten die Behandlungs-
strategie unter Berticksichtigung der
neurochirurgischen, orthopadischen
und urologischen Situation des indi-
viduellen Patienten interdisziplinar
festgelegt. Die urologischen Therapie-
optionen orientierten sich dabei an
der Nierenfunktion, der seitenge-
trennten Clearance, der Blasen-
kapazitat und -funktion. Bei 149
Kindern und Jugendlichen unter 20
Jahren (85 Madchen und 64 Knaben)
wurde zwischen 1967 und Dezem-
ber 1997 eine permanente Harnab-
leitung durchgefiihrt. Ursache der
neurogenen Blasenfunktionsstorung

Tabelle 1: Grunderkrankung bei den Kindern und Jugendlichen (n = 149) mit
neurogener Blase (bei den Patienten mit Meningomyelozele Angabe der Hohe

der Ldsion)

Colon-Conduit

Meningomyelozele 63 (30)
(Rollstuhlfahrer)
thorakal 8
lumbal 20
lumbosakral 22
sakral 13
Kaudale Regression 5
Analatresie
Andere Ursachen 9

Gesamt 77

kontinente

Blasensubstitution  Harnableitung

4(0) 45 (23)

-~ O =
~N



waren bei 112 Patienten eine Menin-
gomyelozele, bei 15 eine iatrogene
Schadigung (z. B. nach multiplen
Voroperationen), bei 6 eine Anal-
atresie und bei 16 Patienten andere
Ursachen (Tabelle 1).

Ein Colon-Conduit wurde bei 87
Kindern und Jugendlichen angelegt.
Bei 10 Patienten wurde dies spater in
eine kontinente Form der Harnab-
leitung umgewandelt. Eine Blasen-
substitution erfolgte bei 12 und eine
kontinente kutane Harnableitung bei
60 Patienten. Die 10 Patienten, bei
denen das Colon-Conduit in eine
Blasensubstitution bzw. kontinente
kutane Harnableitung konvertiert
wurde, werden im folgenden der
Gruppe ihrer letzten definitiven
Harnableitung zugerechnet. Von den
Ubrigen 77 Patienten mit einem
Colon-Conduit waren auswarts bei je
einem Patienten ein Ileum-Conduit
und eine Ring-Ureterocutaneostomie
und bei 3 Patienten eine endstandige
Ureterocutaneostomie aufgrund der
neurogenen Blasenfunktionsstorung
angelegt worden.

Voraussetzung fur die Indikations-
stellung zum orthotopen Blasener-
satz war ein kompetenter urethraler
Sphinktermechanismus. Die Patien-
ten mulSten in der Lage sein, einen
transurethralen CIC selbstiandig durch-
zufuihren. Alle 12 entsprechend ver-
sorgten Patienten waren nicht roll-
stuhlpflichtig. 6 Patienten hatten
vorher eine inkontinente Form der
Harnableitung gehabt. Bei 2 Patien-
ten war zuvor ein Colon-Conduit,
bei einem ein lleum-Conduit ange-
legt worden. Je ein Patient hatte
Ureterocutaneostomie, eine Ring-
Ureterocutaneostomie und eine
Transuretero-Ureterocutaneostomie.

Bei 60 Patienten wurde ein Mainz-
Pouch | mit kutanem Stoma angelegt,
bei 20 dieser Patienten handelte es
sich um eine Konversionsoperation.
Ein Colon-Conduit bestand bei 8
Patienten und ein Ileum-Conduit bei
6 dieser Patienten. Ein Patient hatte
eine Ureterocutaneostomie, drei

Patienten eine Blasenaugmentation
mit lleum, und bei zweien war ein
Mitrofanoff-Stoma zum CIC der Blase
angelegt worden.

Seit Februar 1992 erfolgte bei 32
Patienten die Rekonstruktion der
Ileozokalklappe [9].

Das Follow-up wurde im Rahmen
der regelméRigen Kontrollunter-
suchungen bzw. wihrend eines aus-
fuhrlichen Telephoninterviews (30 %
der Patienten) erhoben. Bei den letz-
teren Patienten wurde der Status des
oberen Harntraktes durch niederge-
lassene Urologen kontrolliert. Die
innerhalb der ersten drei Monate
frih auftretenden und die spaten
Komplikationen, der Status des obe-
ren Harntraktes (in der i.v.-Urographie
oder Sonographie) die Nierenfunk-
tion und der Saure-Basen-Status wur-
den erfalft. Die Dilatation des oberen
Harntraktes wurden modifiziert nach
der Klassifikation von Emmett und
Witten [10] in drei Stadien eingeteilt
(keine, milde oder schwere Dilatati-
on). Ein Patient wurde als inkontinent
klassifiziert, wenn mindestens eine
Vorlage pro Tag durch Urin na8 wur-
de. Patienten, welche eine Vorlage
zum Schutz vor der Schleimsekretion
trugen, wurden als kontinent klassifi-
zZiert.

Der Siure-Basen-Status wurde mit-
tels der kapillaren Blutgasanalyse
Uberpruft. Bei einem Base Excess
(BE) unter -2,5 mmol/l (Norm zwi-
schen +2,5 und -2,5 mmol/l) erfolgte
die Substitution mit Bikarbonaten
bzw. Kalium-Natrium-Hydrogencitra-
ten (z.B. Blemaren®, Nephrotrans®,
Uralyt U®).

FRGEBNISSE

Colon-Conduit

Von den 77 Patienten mit einem
Colon-Conduit konnten 59 Patienten

(30 weiblich und 29 méannlich)
durchschnittlich 18,1 Jahre (2-28,5
Jahre) nachbeobachtet werden. Das
durchschnittliche Alter bei der Anla-
ge des Colon Conduits betrug 9,6
Jahre (0,8-20). Insgesamt entwickel-
ten 23 Patienten 35 Komplikationen,
welche in 21/77 Fallen (36 %) eine
Reoperation erforderlich machte.

Allgemeine Komplikationen

Bei 4 Patienten kam es zu 5 Friih-
komplikationen. Zwei Patienten ent-
wickelten einen lleus; bei einem
Patienten erfolgte aufgrund einer
Pyonephrose die Nephrektomie. Eine
weitere Patientin entwickelte 5 Tage
nach der Harnleiterreimplantation
einen lleus. Bei einer Patientin er-
folgte 3 Jahre postoperativ die Revisi-
on aufgrund eines Bridenileus.

Oberer Harntrakt

Bei der letzten Kontrolluntersuchung
war der obere Harntakt im Vergleich
zum praoperativen Befund bei 97,3 %
der renoureteralen Einheiten (RUE)
unverdndert bzw. verbesserte sich
(Tabelle 2). Bei 5 Patienten bzw. 6
RUE kam es nach durchschnittlich
6,6 Jahren (0,25-11) zu einer Stenose
an der Ureterimplantationsstelle. Vier
RUE wurden erfolgreich reimplantiert,
bei zwei Patienten erfolgte die Ballon-
dilatation. Eine Nephrektomie erfolg-
te bei insgesamt 6 Patienten (7 RUE);
bei zwei der 6 Patienten aufgrund
einer Pyonephrose und bei 4 Patien-
ten wurden 5 funktionsarme bzw.
funktionslose Nieren nach rezidivie-
renden Pyelonephritiden entfernt.
Bei 6 Patienten kam es zu rezidivie-
renden Pyelonephritiden, alle hatten
bereits praoperativ rezidivierende
Pyelonephritiden Ein Patient entwik-
kelte eine sekundare subpelvine Ste-
nose, welche mittels Nierenbecken-
plastik korrigiert wurde.

Nieren-/Harnleitersteine wurden in 8
URE (7 %) nach durchschnittlich 7,6
Jahren (3—14) beobachtet. Vor der
Einfuhrung der ESWL wurde bei 3
Patienten eine offen Steinsanierung
durchgefuhrt. Bei drei Patienten er-
folgte die ESWL. Bei einem Patienten



Tabelle 2: Dilatation des oberen Harntraktes (prdoperativ/ letzte Kontrollunter-

suchung)
Praop. RUE Follow-up RUE
Blasensubstitution mit submukéser Ureterimplantation
keine 6 keine 4
milde 1
Nephrektomie 1
milde 13 keine 8
milde 5
Ballondilatation 1*
ausgepragte 4 milde 2
ausgepragte 2
Kontinente kutane Harnableitung mit submukéser Ureterimplantation
keine 46 keine 44
milde 1
ausgepragte 1
Reimplantation 5¥*
milde 17 keine 8
milde 8
ausgepragte 1
Reimplantation 5**
ausgepragte 6 keine 1
ausgepragte 5
Reimplantation 2
Kontinente kutane Harnableitung mit serosen extramuralen Tunnel
keine 4 keine 4
milde 16 keine 5
milde 11
ausgepragte 6 keine 2
milde 2
ausgepragte 2
Colon-Conduit
keine 54 keine 51
milde 3
Reimplantation 5
milde 40 keine 26
milde 9
Nephrektomie 5
Reimplantation 1
ausgepragte 18 keine 5
milde 10
ausgepragte 1
Nephrektomie 2

*Dilatation des oberen Harntraktes kehrte zum préoperativen Status zurtick; **in 2 RUE kehrte die
Dilatation des oberen Harntraktes nicht zum préaoperativen Status zuriick

wurde ein distaler Harnleiterstein im
Rahmen einer Conduitoskopie ent-
fernt. Der Harnleiterstein, welcher
zur Pyonephrose und konsekutiver
Nephrektomie flihrte, wurde bereits
oben erwahnt.

Weitere Conduit-bedingte Komplika-
tionen: Die offene Korrektur einer
Stomastenose erfolgte bei 9 Patienten
durchschnittlich 11,9 Jahre (5-20)
postoperativ.

Orthotoper Blasenersatz zum Blasen-
hals

Bei 12 Patienten (6 Mddchen und 6
Knaben) erfolgte der orthotope
Blasenersatz (Abbildung 1). Das
durchschnittliche Alter bei der Anla-
ge betrug 10,7 Jahre (3,5-20). 22
RUE konnten durchschnittlich 9,9
Jahre (1,3-13,8) nachbeobachtet
werden. 5 von 12 Patienten (42 %)
entwickelten insgesamt 8 Komplika-
tionen, welche 3mal eine offene
Korrektur und 2mal eine endoskopi-
sche Intervention notwendig machten.

Komplikationen

Zwei Patienten entwickelten einen
lleus. Ein Madchen hatte zweimal
eine Perforation des Pouches und bei
einem Knaben erfolgte die endosko-
pische Inzision einer Blasenhals-
stenose.

Oberer Harntrakt

Insgesamt wurden 23 RUE mittels
eines submukdsen Tunnels implan-
tiert und in einem Fall eine funktions-
lose Niere im Rahmen der Blasen-
substitution entfernt. Bei einer Pati-
entin mit zunehmender Harnstauung
wurde eine erfolgreiche Dilatation
der Anastomose durchgeftihrt (1/23
RUE= 5 %). Bei einer weiteren Pati-
entin mit Hypertonie erfolgte die
Nephrektomie einer funktionslosen
Niere. Diese Patientin hatte pra- und
postoperativ rezidivierende Pyelone-
phritiden.

Bei der letzten Kontrolluntersuchung
zeigten 8 RUE einen unverdnderten
Status und bei 13 RUE eine deutliche



Abbildung 1: Mainz-Pouch-Substitution: Nach Ausschaltung des ileozokalen
Segmentes erfolgte nach subtotaler Resektion des pathologischen Detrusors
die Reimplantation der Ureteren und die wasserdichte Anastomose des Dar-

mes mit dem restlichen Detrusor.
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Verbesserung der praexistenten Dila-
tation des oberen Harntaktes. Bei
einer RUE zeigte sich eine asym-
ptomatische Zunahme der Dilatation
des oberen Harntraktes (Tabelle 2).
Eine Patientin mit rezidivierenden
prdoperativen Pyelonephritiden hatte
bis zum 10. postoperativen Jahr Pye-
lonephritiden. Sie ist nun seit drei
Jahren beschwerdefrei.

Kontinenz

Alle 12 Patienten sind tagstiber
kontinent. Ein Madchen tragt nachts
»zur Sicherheit” eine Vorlage. Sieben
Patienten (6 Madchen und 1 Knabe)
fiihren einen CIC durch, um die sub-
stituierte Blase restharnfrei zu entlee-
ren.

Kontinente, kutane Harnableitung

Von den 60 Kindern und Jugendli-
chen mit kontinentem kutanem Sto-
ma verstarben zwei Patienten auf-
grund neurologischer Komplikatio-
nen 3,5 und 10 Jahre postoperativ.

58 Patienten (38 weiblich und 20
mannlich) mit 103 RUE konnten
durchschnittlich 5,8 Jahre (0,9-13,5)
nachbeobachtet werden. Das durch-
schnittliche Alter bei der Operation
betrug 15 Jahre (5,7-20). Insgesamt
entwickelten 31 Patienten 50 Kom-
plikationen, von denen 47 einer ope-
rativen Reintervention bedurften (28/
60 Patienten = 48 %). Bei 23 der 47
Reinterventionen handelte es sich
um kleinere Eingriffe.

Allgemeine Komplikationen

Bei zwei Patienten wurde eine
Reintervention wegen eines mecha-
nischen Ileus notwendig.

Oberer Harntrakt

Eine Harnleiterimplantation mittels
submukosem Tunnel erfolgte bei 39
Patienten mit 69 RUE, die 8 Patien-
ten (14 RUE) mit einer Konversion
vom Colon-Conduit und prdexisten-
ter submukoser Implantation einge-
schlossen. Bei 14 Patienten mit 26
RUE wurden die Harnleiter in einem

serosen extramuralen Tunnel implan-
tiert und bei den verbliebenen 5
Patienten mit 8 RUE kamen unter-
schiedliche Techniken zur Anwen-
dung. Eine asymptomatische Zunah-
me der Dilatation des oberen Harn-
traktes wurde bei 2 der 51 praopera-
tiv nicht dilatierten und bei einer der
37 praoperativ maRig dilatierten RUE
beobachtet. 13 der 37 (35 %) pra-
operativ maRig dilatierten und 5 der
14 stark dilatierten RUE zeigten eine
Verbesserung gegentiber dem pré-
operativen Befund (Tabelle 2). Insge-
samt zeigten 3 % der RUE bei der
letzten Kontrolluntersuchung eine
asymptomatische Zunahme der Dila-
tation des oberen Harntraktes. Bei
insgesamt 11,7 % der RUE erfolgte
wahrend der Nachbeobachtungszeit
eine Reimplantation aufgrund einer
signifikanten ureterointestinalen Ste-
nose. Eine weitere Patientin entwik-
kelte eine sekundare subpelvine Ste-
nose, welche erfolgreich mittels
Nierenbeckenplastik korrigiert wurde.

Bei der letzten Kontrolluntersuchung
zeigten 66 der 69 (96 %) submukds
implantierten Ureteren keine bzw.
eine Abnahme der préoperativen
Dilatation des oberen Harntraktes
(Tabelle 2). Eine Reimplantation er-
folgte bei 12 der 69 RUE (17 %)
durchschnittlich 18,2 Monate (4-48)
postoperativ. Von diesen 12 RUE
waren 7 bereits praoperativ dilatiert.
Bis auf eine der reimplantierten RUE
zeigten alle eine rticklaufige Dilatati-
on. Diese weiterhin stark dilatierte
RUE zeigte in der MAG Il Clearance
einen guten Abflul3.

Seit Oktober 1994 wurden prdoperativ
dilatierte und/ oder wandverdickte
Ureteren bei der Harnableitung in
einen serdsen extramuralen Tunnel
implantiert [11, 12]. Nach einem
durchschnittlichen Follow-up von
28 Monaten (12-47), zeigten 9 RUE
(33 %) eine Verbesserung der Dilata-
tion des oberen Harntraktes, wih-
rend 17 RUE (67 %) einen unverdn-
derten Befund zeigten (Tabelle 2).
Eine Adhésiolyse des rechten Ureters
wurde bei einem Patienten mit zu-



nehmender Dilatation des oberen
Harntraktes 2 Monate postoperativ
durchgefiihrt.

Die verbliebenen 8 RUE der 5 Pati-
enten mit unterschiedlicher Harnleiter-
darmanastomose zeigten keinerlei
Verdnderung gegentiber dem
prdoperativen Status. Bei einem Pati-
enten mit ilealer Augmentation und
partiellem Ureterersatz mit lleum
erfolgte eine Integration des lleums
in den Pouch ohne Ureter-Reimplan-
tation. Im postoperativen Poucho-
gramm konnte kein Reflux mehr
dargestellt werden. Bei einem weite-
ren Patienten mit lleum-Conduit und
praoperativ eingeschrankter Nieren-
funktion (Serum Kreatinin 150 pymol/
I) und ausdricklichem Wunsch des
Patienten nach einer kontinenten
Harnableitung erfolgte die Integrati-
on des lleum-Conduits in den Pouch
ohne gleichzeitige Reimplantation
der dilatierten Harnleiter. Bei drei
weiteren Patienten mit 4 stark dila-
tierten Harnleitern erfolgte die direk-
te Ureterimplantation in den Pouch
ohne Anitrefluxschutz.

Kontinenz

Alle 26 Patienten mit einem sub-
mukos eingebetteten Appendix als
Kontinenzmechanismus [13] und 3
Patienten mit einem verschmalerten
und submukos eingebetteten lleum-
segment [14, 15] sind kontinent. Bei
drei der 24 Patienten mit einem inva-
ginierten Ileum-Nippel wurde auf-
grund einer Inkontinenz/Nippel-
gleitens eine Revision notwendig
[16]. Bei einem der drei Patienten
erfolgte auswarts die Konversion in
eine orthotope Harnableitung, wobei
die Patientin nun fur 3—4 Stunden
kontinent ist. Bei zwei weiteren Pati-
enten aus unserer initialen Serie [17]
sowie bei einem von drei Patienten
mit einem Seromuscularis-Conduit
als Kontinenzmechanismus [18] er-
folgte die offene Revision.

Weitere Pouch-bezogene Komplika-
tionen

Bei 6 von 26 Patienten (23 %) mit
einem Appendixstoma kam es zu

einer Stomastenose. Bei 2 Patienten
(9,5 %) mit einem invaginierten
lleum-Nippel und bei jeweils einem
Patienten mit einem Seromuscularis-
Conduit und mit einem submukos
eingebetteten verschmalerten Ileum-
segment wurde eine Stomastenose
korrigiert.

Bei zwei Patienten mit einem Appen-
dixstoma und 6 Patienten mit einem
lleum-Nippel wurden in drei Fallen
Steine endoskopisch bzw. bei flnf
Patienten durch einen kleinen
Flankenschnitt entfernt.

Weitere Komplikationen

Von den 70 Patienten, bei denen die
lleozokalklappe aus der Darmkonti-
nuitdt ausgeschaltet wurde, erfolgte
bei 31 mit einem kutanen Stoma und
bei einer Patientin mit orthotoper
Blasensubstitution die Rekonstrukti-
on der lleozokalklappe, um eine
Zunahme der Stuhlfrequenz bzw.
Diarrhoe zu verhindern. Bei 25 der
32 Patienten (78 %) konnte dieses
Ziel erreicht werden, wihrend bei 26
der tibrigen 38 Patienten (68 %)
ohne Rekonstruktion der lleozokal-
klappe die Stuhlfrequenz unveran-
dert blieb.

Bei 9 der 129 Patienten war das Krea-
tinin pra- und postoperativ erhoht (4
mit einem kontinenten kutanen Sto-
ma und 5 mit einem Colon-Conduit).
Vier dieser Patienten befinden sich
derzeit an der Dialyse. Kein Patient
mit prdoperativ normalem Serum-
Kreatinin entwickelte postoperativ
eine Niereninsuffizienz.

Postoperativ sank bei 10 der 129
Patienten der Base Excess (BE) vor-
ubergehend unter -2,5 mmol/I. Bei
keinem Patienten kam es zu einer
klinisch signifikanten Azidose mit
einem Abfall des Serum-pH-Wertes
bzw. begleitender Elektrolytverschie-
bung. Vier der 59 Patienten mit ei-
nem Colon-Conduit und 33 der 59
Patienten mit einer kontinenten
Harnableitung glichen den Base
Excess beim letzten Follow-up pro-
phylaktisch aus.

Keiner der 129 Patienten entwickelte
ein sekundares Malignom.

Sieben Frauen haben mittlerweile 11
Kinder geboren, davon 7 durch
Sectio caesarea. Drei Patientinnen
mit kontinentem kutanem Nabel-
stoma entwickelten wihrend der
Schwangerschaft eine passagere,
asymptomatische Dilatation des obe-
ren Harntraktes. Eine Patientin mit
Blasensubstitution und 3 mit einem
Colon-Conduit (6 Kinder) hatten eine
unkomplizierte Schwangerschaft und
Entbindung.

DISKUSSION

Bei jungen Patienten mit neurogener
Blase muf ein addaquater Kompromif
zwischen den Wiinschen des Patien-
ten und dem medizinisch Notwendi-
gen (Schutz des oberen Harntraktes/
Nierenfunktion) sowie des operativ
Machbaren gefunden werden. Die
Méglichkeiten, einen solchen Kom-
promil’ zu erzielen, haben in den
letzten drei Jahrzehnten einen deutli-
chen Wandel erfahren.

Colon-Conduit

Vor der Ara des sauberen Einmal-
katheterismus und der Sonographie
wurden zur Uberwachung des obe-
ren Harntraktes Urogramme im Ab-
stand von 3—-4 Monaten angefertigt.
Zeigte sich eine Dilatation des obe-
ren Harntraktes, so erfolgte die Harn-
ableitung tber ein Conduit. Die Harn-
leiter wurden in einem submukdsen
Tunnel antirefluxiv implantiert. Durch-
schnittlich 18 Jahre spdter waren bei
97,3 % der 113 RUE die Abflulver-
hdltnisse des oberen Harntraktes
stabil oder im Vergleich zum pra-
operativen Befund verbessert. Da-
nach ist das Colon-Conduit bei Kin-
dern dem lleum-Conduit mit einer
Komplikationsrate von 12-86 %
Uberlegen und sollte im Falle einer
tempordren oder permanenten inkon-



tinenten Harnableitung bevorzugt
verwendet werden [19-22]. Im Zeit-
alter der Blasenaugmentation/-
substitution und kontinenter kutaner
Harnableitung bleibt das Colon-
Conduit Methode der Wahl, wenn
eine inkontinente Form der Harnab-
leitung notwendig wird. Dies kann
beispielsweise bei Patienten mit
mentaler Retardierung oder bei Pati-
enten mit feinmotorischen Stérungen
der Fall sein, die den CIC nicht
selbststandig durchfihren kdnnen
[23].

Pharmakotherapie, CIC und Blasen-
augmentation

Heutzutage sind Pharmakotherapie,
der CIC und die antibakterielle Infek-
tionsprophylaxe die drei Pfeiler der
konservativen Behandlung. Auch bei
voller Ausschopfung aller konservati-
ver Therapiemoglichkeiten kommt es
jedoch bei 8-15 % der Patienten zu
Verdnderungen des oberen Harntrak-
tes [24, 25]. Anderungen des ,leak
point pressure” konnen hierfir ver-
antwortlich gemacht werden. McGuire
und Mitarbeiter [26] zeigten, dal es
bei 81 % der Patienten mit einem
»leak point pressure” von mehr als
40 cm H,O zu Verdnderungen des
oberen Harntraktes kam und 68 %
der Patienten einen vesikorenalen
Reflux aufwiesen. Ahnliches beob-
achteten Bauer und Mitarbeiter bei
Patienten mit Detrusor-Sphinkter-
Dyssynergie (DSD): 72 % der Kinder
hatten oder entwickelten eine deutli-
che Dilatation der oberen Harnwege,
im Gegensatz zu 22 % bei Kindern
ohne DSD [27]. Mit zunehmenden
Alter nimmt die Compliance der
Patienten beztiglich der teilweise
aufwendigen konservativen Thera-
piemalBnahmen ab und es kann hier-
durch zur Schadigung des oberen
Harntraktes kommen.

Urininkontinenz stellt ein zentrales
Problem in dieser Patientengruppe
dar. Reiner und Mitarbeiter zeigten,
dal nur 6 % der Patienten mit
Meningomyelozele spontan kontinent
werden [28]. Ottolini und Mitarbei-

ter berichteten, dals 72 % der Kinder
mit CIC und anticholinerger Therapie
tagstiber kontinent wurden [29]. In
einer groferen Serie aus Houston
konnte gezeigte werden, daB sich die
Compliance der Blase unter CIC und
Pharmakotherapie bei 76 der 181
Patienten (42 %) deutlich verbesser-
te, jedoch waren 47 der 76 Patienten
weiterhin inkontinent [7].

Grinde fir die Inkontinenz bei den
Heranwachsenden sind u.a. der zu-
nehmend unregelmaRiger durchge-
fuhrte CIC (bedingt durch die zuneh-
mend schlechtere Compliance der
Jugendlichen), technische Probleme,
zunehmende Adipositas, Verlust der
Gehfahigkeit sowie eine Reduktion
bzw. Absetzen der anticholinergen
Therapie aufgrund von Nebenwir-
kungen. Inkontinenz wird als einer
der wesentlichen einschrankenden
Faktoren bei der Arbeit und in der
zwischenmenschlichen Beziehung
empfunden. Borjeson und Mitarbei-
ter wiesen nach, dalk die Inkontinenz
eine der Ursachen fiir die soziale
Isolation in dieser Patientengruppe
darstellt [5].

Blasenaugmentation oder -substitution
werden haufiger in der operativen
Therapie der Patienten mit neuroge-
ner Blase angewandt [7, 27], mit
einer jedoch nicht zu vernachldssi-
genden Komplikationsrate von 20—
36 % [6, 8, 30]. Inkontinenz bleibt
jedoch auch nach einer Blasenaug-
mentation ein Problem. 14 der 21
Patienten in der Serie von Kaufmann
und Mitarbeiter [7] und 20 der 59
Patienten in der Serie von Herschorn
waren weiterhin inkontinent [6].
Schlingenplastiken oder artifizielle
Sphinkteren — zusammen mit oder
nach einer Blasenaugmentation
durchgefiihrt — verbessern die Konti-
nenzrate deutlich [31-34]. Mittels
artifizieller Sphinkteren konnen bei
selektionierten Patienten Kontinenz-
raten von 80-90 % erzielt werden.
Die Revisionsraten sind jedoch in
einzelnen Serien fast 100 % [32-34].
Die hohe Kontinenzrate in unserer
Gruppe von Patienten mit Blasen-

substitution ist durch die ausgepragte
Patientenselektion zu erklaren. Alle
Madchen und nur einer von den 6
Knaben fiihren einen regelméRigen
CIC durch.

Blasensteine kénnen in 18-52 % der
Patienten nach Blasenaugmentation
auftreten [35-38]. Bei unseren Pati-
enten mit einem ileozokalen Pouch
waren die Steine groStenteils durch
das Stapler-Material verursacht. Re-
gelmé@Riges Spulen der Blase beugt
der Steinbildung vor. Die Blasen-
perforation ist eine relativ seltene,
aber sehr ernste Komplikation in
dieser Patientengruppe mit letalen
Ausgang bei 3 von 12 Patienten in
einer Serie [39]. Die Anastomose
zwischen Darm und Blase ist hdufig
Ort der Perforation. Histologisch
zeigten sich hier Zeichen der Isch-
amie und Nahtgranulome [39]. Die
subtotale Blasenresektion verkiirzt
die gut geschiitzte Anastomose zwi-
schen Darm und Blase. Bei unseren
Patienten mit Blasensubstitution ent-
wickelte ein Mddchen zweimal eine
Perforation der substituierten Blase
nach Selbstkatheterismus, wobei die
Ursache unbekannt blieb. Bei kei-
nem der 59 Patienten mit kontinen-
ter kutaner Harnableitung kam es zu
dieser Komplikation. Patienten und
Eltern mussen Gber die Moglichkeit
und die Symptome informiert wer-
den. In Anbetracht der neurologi-
schen Situation mit eingeschrankter
bzw. fehlender Sensitivitat der unte-
ren Korperhilfte konnen die Sympto-
me einer Blasenperforation und Peri-
tonitis maskiert sein.

Blasenaugmentation/-substitution
oder kontinente kutane Harnablei-

tung?

Die hohe Kontinenzrate ist einer der
wesentlichen Vorteile der kontinenten
kutanen Harnableitung gegentiber
der Blasenaugmentation. 98 % der
Patienten mit einem Appendixstoma
oder einem invaginierten intussuszep-
tierten lleumnippel waren beim letz-
ten Follow-up kontinent. Bei an den
Rollstuhl gebundenen Patienten



(meist auch sehr adipos) bietet der
CIC durch ein Nabelstoma gegen-
Uber dem transurethral durchgeftihr-
ten CIC einen weiteren Vorteil (50 %
unserer Patienten mit einem konti-
nenten kutanen Stoma sind Rollstuhl-
fahrer). Einen Nachteil des Appen-
dixstomas stellt die relativ hohe Rate
an Stomastenosen dar.

Der neurologische und orthopadi-
sche Status von Patienten mit Spina
bifida unterliegt mit zunehmendem
Alter weitgehenden Veranderungen.
Hunt und Mitarbeiter zeigten in ei-
ner longitudinalen Studie bei 117 mit
Spina bifida geborenen Kindern, daf®
bei einem durchschnittlichen Nach-
beobachtungszeitraum von 9 bzw.
18 Jahren 50 % der Patienten nicht
auf einen Rollstuhl angewiesen wa-
ren. Nach einem mittleren Follow-up
von 25 Jahren waren jedoch 40 der
61 Uberlebenden Patienten auf einen
Rollstuhl angewiesen. Insbesondere
bei Patienten mit lumbaler Lasion
verdnderte sich die Mobilitdt nach
der Pubertat. Ausgepragte Adipositas
stellt ein weiteres Problem in dieser
Patientengruppe dar [4].

In einer Serie von 20 Kindern und
Heranwachsenden mit kontinenter
Harnableitung mittels Kock-Pouch
berichteten Abd-el-Gawad und Mit-
arbeiter iber Pouch-bedingte Kom-
plikationen bei 10 der 13 Kinder und
bei 3 der 7 Heranwachsenden bei
einer mittleren Nachbeobachtungs-
zeit von 6,5 Jahren [40, 41].
Herschorn und Mitarbeiter berichte-
ten Uber eine der unseren vergleich-
bare Reoperationsrate von 36 % bei
Patienten mit Blasenaugmentation
aufgrund einer neurogenen Blase [6],
Husmann und Cain tber eine
Reoperation bei 48 % der 62 Patien-
ten mit ileozokaler Blasen-
augmentation und kutanem Stoma
zum CIC (Hemi-Indiana Pouch) [42].

Dilatierte und fibrosierte Ureteren
haben eine deutlich erhohtes Risiko,
eine Stenose an der Harnleiterdarm-
anastomose zu entwickeln. Nach
submukéoser antirefluxiver Ureter-

implantation mul’te in 17 % der
renalen Einheiten eine Reimplantati-
on erfolgen. 60 % dieser Harnleiter
waren bereits praoperativ patholo-
gisch verandert. Aufgrund dieser
Ergebnisse wurden seit Oktober 1994
pathologisch verdanderten Ureteren
mittels ser6sem extramuralem Tunnel
implantiert. Nach einem durchschnitt-
lichen Follow-up von 28 Monaten
wurde bisher keine der 26 RUE
reimplantiert (p < 0,05). In letzter
Zeit wird die Notwendigkeit einer
antirefluxiven Ureterimplantation bei
kontinenter Harnableitung erneut
diskutiert [43-45].

Konversion einer inkontinenten in
eine kontinente Harnableitung

Wihrend oder nach der Pubertit
wiinschen einige Patienten mit einer
inkontinenten Harnableitung fiir ein
verbessertes ,body image” eine Kon-
version in eine kontinente Form der
Harnableitung. In der hier vorgestell-
ten Serie wiinschten 16 % der Pati-
enten mit einem Colon-Conduit eine
Konversion und ca. 1/3 aller Patien-
ten mit kontinenter Harnableitung
hatten zuvor eine inkontinente Form
der Harnableitung gehabt. Herschorn
und Mitarbeiter berichteten tiber 20
Patienten mit Meningomyelozele
und einer Konversion. Bei 18 erfolgte
die ,undiversion” in eine Blasenaug-
mentation, bei zwei in eine Blasen-
substitution [46].

Darmfunktion nach Harnableitung

Die Ausschaltung der lleozokalklap-
pe aus der Darmkontinuitat verkurzt
die Transitzeit des Darminhaltes.
Patienten mit Meningomyelozele
haben dadurch ein deutlich erhohtes
Risiko, postoperativ Durchfille bis
hin zur Stuhlinkontinenz zu entwik-
keln [42, 47, 48]. In Berichten tiber
die Ergebnisse der Harnableitung
bzw. Blasenaugmentation/-substi-
tution finden sich hierzu nur sparli-
che Angaben. Bei 8-30 % der Pati-
enten normalisierte sich die Darm-
funktion auch nach dem 3. postope-
rativen Jahr nicht [46, 49]. Bei der

Verwendung von lleum zur Blasen-
augmentation stieg die Stuhlfrequenz
bei 44 der 113 (39 %) Patienten an,
und 23 % berichteten tber Stuhl-
inkontinenz [49]. Von den 70 Patien-
ten in der hier vorgestellten Serie,
bei denen das ileozokale Segment
zur Harnableitung verwendet wurde,
erfolgte bei 31 die Rekonstruktion
der lleozokalklappe. Bei 25 dieser 31
Patienten (78 %) veranderte sich die
Stuhlfrequenz postoperativ nicht. Bei
12 der 39 Patienten (31 %) ohne
Rekonstruktion nahm die Stuhlfre-
quenz postoperativ zu. In einer Stu-
die konnten wir zeigen, dal® sich
nach Rekonstruktion der Ileozokal-
klappe die Transitzeit nicht verander-
te [47].

Metabolische Verdnderungen nach
Harnableitung

Bei der Harnableitung mittels Ileum
und/oder Colon stellt die hyperchlora-
mische Azidose die haufigste meta-
bolische Komplikation dar [50]. In
unserer Klinik erfolgt die friihzeitige
Korrektur des Base Excess ab einem
Wert von unter -2,5 mmol/l. Unter
diesem Behandlungskonzept haben
wir bei den hier vorgestellten Patien-
ten bisher keine klinisch signifikante
Azidose beobachtet. Eine Verminde-
rung des Vitamin B,,, welches im
gesamten lleum absorbiert wird,
konnte in einigen Serien beobachtet
werden [51, 52]. Bei Kindern mit
einem Mainz-Pouch | konnten wir
bisher keine Verminderung des Vit-
amin B,,-Spiegels beobachten [53].

Malignome nach Harnableitung

Sekundare Malignome sind eine
wichtige Spatkomplikation bei Pati-
enten mit Harnableitung Gber Darm-
segmente. In einer Literaturiibersicht
fanden Kilble und Mitarbeiter Berich-
te Gber 22 Malignome in augmen-
tierten Blasen, 7 bei lleum-Conduit
und 3 bei Colon-Conduit [54]. In der
vorliegenden Serie konnten wir bei
den 129 Patienten nach einer mittle-
ren Nachbeobachtungszeit von 11,8
Jahren (0,8-28,5) kein sekundires



Malignom beobachten. Von der
Ureterosigmoidostomie her ist je-
doch bekannt, dal’ die Latenzzeit 40
und mehr Jahre betragen kann. Da-
her ist eine lebenslange Kontrolle bei
allen Patienten mit Harnableitung
notwendig.

Schwangerschaft nach Harnableitung

Letztlich zeigt die hier vorgestellte
Serie auch, dal eine Schwanger-
schaft bei Patientinnen mit neuroge-
ner Blase und Harnableitung mog-
lich ist. 7 Frauen haben 11 Kinder
ohne schwerwiegende Komplikatio-
nen entbunden.

SCHLUSSFOLGERUNG

Nach dem Fehlschlagen der konser-
vativen Therapie stellt die Harnab-
leitung einen akzeptablen Kompro-
mi zwischen den Wiinschen des
Patienten und dem medizinisch Sinn-
vollen und Machbaren dar. Der obe-
re Harntrakt ist auch im Langzeit-
verlauf geschiitzt. Mit der Mainz-
Pouch-Technik kann eine hohe Konti-
nenzrate bei akzeptabler Komplika-
tionsrate erzielt werden. Wir sehen
die Indikation zur Blasenaugmen-
tation/-substitution bei Patienten mit
gutem orthopadischem Status, die in
der Lage sind, einen CIC durch die
Urethra durchzuftihren. Die konti-
nente kutane Harnableitung bietet
bei adiposen und/ oder an den Roll-
stuhl gebundenen Patienten eine
gute Alternative. Die Ureterimplan-
tation mittels serosem extramuralem
Tunnel hat sich bei pathologisch
veranderten Harnleitern als vorteil-
haft erwiesen. Durch die Rekonstruk-
tion der lleozokalklappe wird bei
Patienten mit neurogenen Erkrankun-
gen das Risiko der postoperativen
Stuhlinkontinenz reduziert.
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