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Zusammenfassung

Verschiedene urologische therapeutische
Maglichkeiten stehen fiir Patienten mit Meningomyeloze-
le zur Verfligung. Die jeweilige Therapie muB sich nach
der gegenwiirtigen Situation der Blasenfunktionsstérung,
der Nierenfunktion und dem Kontinenzstatus richten. Ei-
ne Nierenfunktionsverschlechterung kann durch einen
intermittierenden Einmalkatheterismus oder eine tem-
porére Vesikostomie bei Neugeborenen verhindert wer-
den. Kontinenzerhaltende Mafnahmen beinhalten die
medikamentose Behandlung mit Anticholinergika, die
Blasenerweiterungsplastik und einen gleichzeitig durch-
zufilhrenden intermittierenden Einmalkatherismus. Bei
Patienten mit StreB-Inkontinenz kann ein artifizieller
SchlieBmuskel implantiert werden. Auch die Sexualfunk-
tion und Fertilitdt der Patienten mit Meningomyelozele
miissen bei den therapeutischen Uberlegungen mit-
berticksichtigt werden.

Urologic Longterm Surveillance of
Patients with Meningomyelocele.
II. Treatment

Various urologic treatment options exist
and have to be adapted to the current situation of bladder
dysfunction, kidney function and continence status in pa-
tients with myelomeningocele. Upper urinary tract dete-
rioration can be avoided by intermittent catheterization
or temporary vesicostomy in newborns. Procedures to
achieve continence include anticholinergics, bladder aug-
mentation and intermittent catheterization or placement
of an artificial sphincter in cases of stress incontinence. In
addition, sexual function and fertility are nowadays
issues which have to be taken into consideration when
planning the therapy of patients with meningomyelocele.
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Die soziale Integration von Patienten mit
Meningomyelozele ist abhéngig von der erfolgreichen Be-
handlung der Harn- und Stuhlinkontinenz und der or-
thopédischen Rehabilitation des Gehvermégens bzw. der
selbstdndigen Fortbewegung. Die Lebenserwartung wird
heute im wesentlichen durch die frithzeitige urologische
Behandlung der neurogenen Blasenfunktionsstérung und
der damit zusammenh#ngenden Nierenfunktion bestimmt.
Aus zahireichen retrospektiven Untersuchungen wissen
wir, daB langfristig die Nierenfunktion von der ,Blasen-
compliance®, dem intravesikalen Speicherdruck und dem
Detrusor-Sphinkter-Verhalten abhéngt (8,45, 49, 80, 93).
Das urologische Behandlungskonzept sollte in stindigem
Dialog mit den Kollegen der anderen Fachdisziplinen (Pad-
iater, Orthopédie, Neurochirurg), die den Patienten mithe-
treuen, abgestimmt werden.

In der Therapie der neurogenen Blasen-
funktionsstérung bei Patienten mit MMC hat sich im Laufe
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der Jahre ein Wandel vollzogen. In den 50er Jahren wurde
auch bei nicht dilatiertem oberen Harntrakt bei harnin-
kontinenten Patienten primér eine supravesikale Harnab-
leitung in Form eines [leum-Conduits durchgefiihrt. Der di-
latierte obere Harntrakt wurde temporér durch eine Ure-
terostomie oder die von Blocksum beschriebene Vesikoku-
taneostomie entlastet (37). Die Anlage eines Ileum-
Conduits sollte heute nicht mehr als primére Therapie
durchgefiihrt werden, da wir aus Langzeituntersuchungen
wissen, daB bei einem Beobachtungszeitraum von mehr als
10 Jahren in bis zu 60 % der Falle mit einer Nierenfunk-
tionsverschlechterung zu rechnen ist (29).

Im Vordergrund der urologischen Therapie
steht heute die anticholinerge medikamenttse Behandlung
einer Detrusorhyperreflexie in Verbindung mit einem in-
termittierenden Einmalkatheterismus, der als sauberer in-
termittierender Einmalkatheterismus 1972 von Lapides u.
Diokno (72) beschrieben wurde.

Die Blasenentleerung mittels Crédé-Hand-
griff sollte heute nur noch empfohlen werden, wenn keine
funktionelle infravesikale Obstruktion vorliegt, und der
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“Leak-Point-Pressure” hochstens 10-15cmH,0 betrdgt
(81).

Pharmakotherapie

Eine rationale Pharmakotherapie einer
Blasenfunktionsstorung sollte nur unter Kenntnis der zu-
grunde liegenden Pathophysiologie und der pharmakologi-
schen Eigenschaften der verordneten Substanzen erfolgen.

Detrusorhyperreflexie

Da die bei MMC-Patienten bekannte Gefahr
der Nierenfunktionsverschlechterung hauptsidchlich auf
hohe intravesikale Drucke und eine verminderte “Compli-
ance” zuriickzufithren ist, besteht das Ziel der Therapie in
der Ddmpfung der Detrusorhyperreflexie und Verbesse-
rung der “Compliance”. Die Detrusorkontraktilitdt wird in
vitro vermindert durch Anticholinergika, muskulotrope
Relaxantien, Kalziumantagonisten und trizyklische Anti-
depressiva. Wegen fehlender In-vivo-Wirkung oder ausge-
pragter Nebenwirkungen einzelner Substanzen stehen fiir
die klinische Anwendung hauptsédchlich Anticholinergika
(Tab.1) zur Verfiigung (3, 10). Die Wirksamkeit der An-
ticholinergika ist sehr unterschiedlich. Dies beruht im we-
sentlichen auf der im allgemeinen schlechten Resorption
im Gastrointestinaltrakt. In vielen Fallen zwingen dabei die
anticholinergen Nebenwirkungen dazu, die Therapie ab-
zusetzen. Oxybutyninchlorid (Dridase®) fithrt im Vergleich
mit Propanthelin und Plazeho zu einer signifikanten Redu-
zierung der Detrusorhyperreflexie (112). Allerdings geht
die bessere Bioverfiigharkeit und Wirkung von Oxybuty-
ninchlorid mit einer héheren Rate anticholinerger Neben-
wirkungen einher. Diese Nebenwirkungen sind durch die
topische Applikation von Oxybutyninchlorid in Verbindung
mit einem intermittierenden Einmalkatheterismus zu ver-
meiden (24, 54). 5-mg-Tabletten werden in einem Morser
zerkleinert und mit 10 ml steriler Kochsalzldsung zweimal
taglich transurethral in die Blase instilliert. Intravesikal
verabreichtes Oxybutyninchlorid wird schnell resorbiert
und fiithrt zu héheren Plasmakonzentrationen als bei ora-
ler Applikation. Trotzdem treten bei intravesikaler Gabe
weniger Nebenwirkungen auf als bei oraler Einnahme, es
sei denn, daB es sich um einen Zustand nach Blasenaug-
mentation handelt und die Substanz iiber die Darm-
schleimhaut resorbiert wird (78). Obwohl vom Hersteller
darauf hingewiesen wird, Dridase® erst ab dem 5. Lebens-
jahr einzusetzen, wurde Oxybutyninchlorid erfolgreich
und ohne Nebenwirkungen bereits bei Neugebhorenen an-
gewendet (7, 61, 116). Wiahrend Baskin u. Mitarb. (7) eine
Dosierung von 0,1 mg/kg KG zweimal tiglich als Dauer-
medikation empfehlen, geben Wang u. Mitarb. (116) sogar
eine Dosierung von 0,36 bis 0,5 mg/kg KG/die an.

"Tab.1
Freiname Handelsname Dosierung/die
Oxybutyninchlorid* Dridase® 2 X 0,1-0,25mg/kg KG
Propanthelinbromid Corrigast® 4 x 15-30mg
Metanthelinbromid Vagantin® 3 x 25-50mg
Trospiumchlorid Spasmex® 3% 2,5-5mg

* topische Applikation 2% 5mgin 10 mi NaCl-Lésung

Urethraverschlufinsuffizienz

Eine medikamentdse Stimulation der al-
pha-Rezeptoren des Blasenhalses und der proximalen
Harnrohre mit Sympathomimetika fithrt zwar bei der Ure-
thraverschluBinsuffizienz zu einer urethralen Wider-
standserhohung, doch sind die Nebenwirkungen durch Sti-
mulation des sympathischen Nervensystems hdufig sehr
ausgepragt und zwingen zum Absetzen des Medikamentes.

Funktionelle infravesikale Obstruktion

Die funktionelle infravesikale Obstruktion
am Blasenhals und in der proximalen Harnrohre ist effek-
tiv durch Gabe von alpha-Rezeptorenblockern zu therapie-
ren. Phenoxybenzamin (Dibenzyran®) und Prazosin (Mini-
press®) sind die bekanntesten Medikamente. Die klassi-
schen Nebenwirkungen wie orthostatische Hypotension,
Tachykardie und Nasenschleimhautschwellung konnen
durch Verordnung eines selektiven a1-Rezeptorenblockers
wie Prazosin (Minipress®) oder Doxazosinmesilat (Diblo-
¢in®) vermieden werden. Nach Amark u. Nergardh (2) ha-
ben alpha-Rezeptorenblocker zusitzlich eine ddmpfende
Wirkung auf die Detrusorhyperreflexie.

Eine Uberaktivitit im Sphinkter externus-
Bereich kann durch zentral muskelrelaxierende Substan-
zen wie Baclophen (Lioresal®) oder dem direkt peripher an
der quergestreiften Muskulatur angreifenden Dantrolen
(Dantamacrin®) therapiert werden. Der klinische Einsatz
dieser Substanzen ist dadurch limitiert, daf} sie nicht spe-
zifisch an Blase, Harnrohre und Schliefmuskel wirken und
ihre Nebenwirkungen hdufig zum Absetzen der Medika-
tion zwingen.

Sauberer intermittierender Einmal-
katheterismus

In der Therapie der funktionellen infravesi-
kalen Obstruktion bei MMC-Patienten steht der saubere in-
termittierende Einmalkatheterismus an erster Stelle. Nach
der Einfithrung des intermittierenden Einmalkatheteris-
mus (“Clean Intermittent Catheterization” = CIC) durch La-
pides u. Diokno (72), wurde diese Behandlungsmethode
bei bestimmten Formen der neurogenen Blase bei Kindern
und Erwachsenen schon bald die Therapie der Wahl (61).
Fiir den sauberen intermittierenden Einmalkatheterismus
bei Neugeborenen und Kindern stehen pédiatrische
Ernidhrungssonden der GroBen Ch. 812 mit einem Gleit-
mittel oder besonders gleitende Katheter, die aus Polyvinyl-
pyrrolidon mit speziell wasserbindenden Eigenschaften
gefertigt sind (Lofric® Katheter), der Gréf3en Ch. 8-14 mit
gerader oder Tiemannspitze, zur Verfiigung. Um die Com-
pliance der Eltern und der Familie fiir diese TherapiemaB-
nahme zu verbessern, ist es erforderlich, die Durchfithrung
und die Notwendigkeit des Katheterismus genauestens zu
erklaren und sie in der Technik bestens zu schulen (55). Er-
fahrungsgemép sind Kinder etwa ab dem 4.-6. Lebensjahr
bei entsprechender Schulung in der Lage, den Katheteris-
mus selbstindig durchzufiihren (60).

Van Gool u. Mitarb. (113) konnten bei einem
Follow-up von 45 Monaten zeigen, daf bei 61 mit dem Ein-
malkatheterismus behandelten Kindern die Inzidenz von
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Tab.2 Nierenfunktionsverschlechterung (NFV) bei Detrusor-Sphinkter-
Dyssynergie: Exspektatives Verhalten vs. intermittierender Einmal-
katheterismus und Anticholinergika (63).

Nierenfunktionsverschlechterung

n %
Intermitt. EK, Anticholinergika  2/26 8
exspektativ 50/104 48

Harnwegsinfekten signifikant abnahm und die Kontinenz-
rate signifikant zunahm. Adjuvante TherapiemaBnahmen
bestanden in einer anticholinergen Therapie bei Detrusor-
hyperaktivitit und einer Blasenhalssuspension (Kolposus-
pension) bei Sphinkterhypoaktivitit und Urethraver-
schluBlinsuffizienz. Geraniotis u. Mitarh. (47) konnten
nachweisen, dalb sich bei MMC-Patienten mit Detrusor-
Sphinkter-Dyssynergie, bei denen bei Spontanmiktion im
Laufe der Zeit in 50 % der Fille mit einer Verschlechterung
der Nierenfunktion zu rechnen ist, bei Durchfiihrung des
intermittierenden Einmalkatheterismus eine Nierenfunkti-
onseinschrinkung nur bei 10 % der Patienten auftritt. Die-
se Ergebnisse wurden durch Kasabian et al. (63) bestiitigt,
die bei Detrusor-Sphinkter-Dyssynergie oder spastischem
Beckenboden und bereits im Neugeborenenalter begonne-
nem intermittierenden Einmalkatheterismus und anticho-
linerger Therapie eine Nierenfunktionsverschlechterung
nur bei 8 % der Kinder feststellten. Im Gegensatz dazu war
in einem exspektativ behandelten Patientengut eine Nie-
renfunktionsverschlechterung in 48 % der Fille nachzu-
weisen (Tab. 2). Lindehall et al. (73) sahen bei 17 von 27
Kindern mit bereits bestehenden sekundiren Harnstau-
ungsnieren oder einem sekundidren Reflux bei Durch-
fithrung des intermittierenden Einmalkatheterismus eine
Normalisierung des oberen Harntrakts. Allerdings zeigte
sich keine Befundverbesserung oder sogar eine Nieren-
funktionsverschlechterung bei 50 % der Kinder mit bereits
bestehender Dilatation und hohergradigem Reflux zu Be-
ginn des intermittierenden Einmalkatheterismus.

Die Dilatation des oberen Harntraktes kann
sich nach Aufnahme eines intermittierenden Einmalkathe-
terismus innerhalb weniger Monate vollstindig zurtickhil-
den (Abb. Ta u. b). Koch et al. (69) verglichen 63 MMC-Pa-
tienten, die iiber 12-22 Jahre einen intermittierenden Ein-
malkatheterismus durchfiithrten mit 30 MMC-Patienten,
bei denen vor 17-23 Jahren eine supravesikale Harnab-
leitung in Form eines lleum-Conduits angelegt wurde: In
der Conduit-Gruppe traten signifikant hiufiger Pyelo-
nephritiden (21 % vs. 60 %), Nierenfunktionsverschlechte-
rung (8 % vs. 57 %) und eine Nephrolithiasis (2 % vs. 43 %)
auf (Tab. 3).

Tab.3 Nierenfunktionsverschlechterung (NFV), Pyelonephritiden (PN)
und Nephrolithiasis (NL) bel intermittierendem Einmalkatheterismus
oder nach lleum-Conduit-Anlage (69),

Follow-up NFV PN NL

Jahre n % % %
intermitt. EK 12-22 63 8 21 2
lleum-Conduit

17-23 30 57 60 43
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Abb.1 alVP vor Beginn eines intermittierenden Einmalkatheterismus;
b IVP 3 Monate nach Beginn des intermittierenden Einmalkatheteris-
mus.

Dal der intermittierende Einmalkathete-
rismus auch bei Neugeborenen in der tiberwiegenden Zahl
der Fille ohne wesentliche Nebenwirkungen durch die El-
tern durchgefiihrt werden kann, wurde in mehreren Studi-
en bestitigt (7,47, 59).

Komplikationen des intermittierenden
Einmalkatheterismus

Uber Komplikationen des sauberen inter-
mittierenden Einmalkatheterismus wird in der Literatur
selten berichtet (Tab. 4). Thirumavalavan u. Ransley (110)
dokumentierten in ihrem Krankengut eine Epididymitis
bei 14 % der Kinder und jungen Erwachsenen, die wegen
einer neurogenen Blase einen intermittierenden Einmal-
katheterismus durchfiihrten.

Tab.4

Komplikationen n % Autoren

signif. Bakteriurie 43/50 86 Perkash. Giroux. 1993*
symptomatisch 16/43 37 g '
Epididymitis 10/99 14 Thirumavalan, Ransley, 1992
Blasenperforation 12/264 4,5

nach Augmentation, Bauer et al., 1992

bei EK 11/12 90

* 13,63 Infektionen/1 D00 Patiententage
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Eine signifikante Bakteriurie tritt bei
Durchfithrung des sauberen intermittierenden Einmalka-
theterismus bei etwa 90 % der Patienten auf, in einem Drit-
tel der Fille mit klinischer Symptomatik. Mit 14 Infektio-
nen pro 1000 Patientage ist die Inzidenz einer Bakteriurie
aber insgesamt gering (94). Bei rezidivierenden Harn-
wegsinfekten oder bekanntem Reflux bei Aufnahme des
Katheterismus sollte eine niedrig dosierte antibiotische
Dauerprophylaxe mit Nitrofurantoin (Furadantin®) oder
Cotrimoxazol (Cotrim®, Bactrim®, Eusaprim®)1-2 mg/kg
KG/Tag durchgefithrt werden. Symptomatische Harn-
wegsinfekte mit Fieber miissen durch eine adiquate resi-
stenzgerechte Antibiotikatherapie behandelt werden. Um
weitere strukturelle Schiadigungen der Blasenwand zu ver-
hindern, sollten auch asymptomatische Bakteriurien test-
entsprechend behandelt werden.

Eine besonders sorgfiltige Schulung der El-
tern und der Kinder in der Durchfithrung des intermittie-
renden Einmalkatheterismus ist wegen der Gefahr einer
Blasenperforation erforderlich, wenn eine Blasenaugmen-
tation durchgefithrt wurde. Bauer u. Mitarh. (11) sahen in
ihrem Gesamtkrankengut blasenaugmentierter Kinder ei-
ne Perforation in 12 Fillen (4,5%). 11 dieser 12 Kinder
fiihrten einen sauberen intermittierenden Einmalkathete-
rismus durch.

Vesikokutaneostomie

Ist insbesondere bei kleinen Jungen die
Durchfiihrung eines Einmalkatheterismus durch die Eltern
nicht méglich, kann zur Uberbriickung der Zeit, bis der
Junge selbst dazu in der Lage ist, eine Vesikokutaneosto-
mie angelegt werden, die einfach mit einer Windel versorgt
wird (37, 77). Inshesondere bei dilatiertem oberen Harn-
trakt und Problemen bei der Durchfithrung des intermit-
tierenden Einmalkatheterismus (Compliance, rez. fieber-
hafte Harnwegsinfekte trotz Langzeitantibiose) sollte man
sich frithzeitig fiir die Anlage einer Vesikokutaneostomie
entscheiden. Der spitere Verschlull der Vesikostomie ist
unkompliziert und solite dann durchgefiihrt werden, wenn
das Kind mental in der Lage ist, sich selbst zu katheterisie-
ren und den Wunsch hat, kontinent zu sein. Die funktionel-
le Blasenkapazitit erholt sich in Abhédngigkeit von der De-
trusorhyperreflexie bis zu altersentsprechenden Werten.

Appendikovesikostomie

Ist auch in spéterem Lebensalter ein inter-
mittierender Einmalkatheterismus wegen Schmerzen oder
Komplikationen in Form einer Via falsa oder rezidivieren-
der Epididvmitiden nicht moglich oder die mehrmals tagli-
che Durchfiithrung des Katheterisierens bei auf den Roll-
stuhl angewiesenen Patienten zu beschwerlich, kann eine
Appendikovesikostomie im Unterbauchbereich nach Mi-
trofanoff angelegt werden, um einen Selbstkatheterismus
unter Umgehung der Harnréhre zu ermiglichen (66, 87).
Borzietal. (22) berichtete tiber eine 80 %ige Erfolgsrate bei
10 Kindern mit Appendicovesikostomie.

[n Abhiingigkeit von der urodynamischen
Untersuchung und der Auspriagung der Harninkontinenz
sollte bei Patienten mit niedriger “Compliance” und hoher
intravesikaler Druckamplitude immer ein kompletter Bla-
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senersatz in Form einer kontinenten Harnableitung (Kock-
Pouch oder Mainz-Pouch | mit Nabelstoma) diskutiert wer-
den (s.unten). Bei Anlage eines Mainz-Pouches oder eines
anderen ileozdkalen Pouches kann die Appendix als kathe-
terisierbares Stoma verwendet werden. Elder (40) berich-
tete tiber 13 Patienten mit Blasenexstrophie oder MMC, die
nach Anlage eines ileozikalen Reservoirs mit kontinentem
Appendixstoma bei einem Follow-up von 2-48 Monate
vollstindig kontinent waren.

Urethradilatation

Die urethrale Dilatation (Abb.2) stellt bei
Midchen mit hohen intravesikalen Speicher-Driicken, die
durch Anticholinergika und den intermittierenden Einmal-
katheterismus nicht effizient behandelt werden kénnen, ei-
ne Alternative zu einer tempordren Vesikostomie dar
(58,101, 116). Die Dilatation ist auch bei Neugeborenen
ohne Gefahr der SchlieBmuskelverletzung bis 22 Ch (= He-
gar Dilatator Nr. 12) durchfiihrbar und kann, falls erfor-
derlich, auch mehrfach wiederholt werden. Bloom et al.
(18) berichteten iiber 18 Kinder, die im Alter von 1 Woche
bis zu 9 Jahren bis zu 35mal dilatiert wurden. Bei einem
Follow-up von bis zu 5 Jahren sahen diese Autoren eine
Verbesserung der “Compliance™ und eine Abnahme des

“Leak-Point-Pressure” von 54,67 cmH,0 auf 19 cmH,0
(Tab. 5). Bei Knaben kann die Urethradilatation im Sphink-
ter externus-Bereich unter fluoroskopischer Kontrolle mit
einem Dilatationskatheter bis 24 Ch durchgefiihrt werden.
Die Urethradilatation ist dann als erfolgreich anzusehen,
wenn der “Leak-Point Pressure” nach der Dilatation klei-
ner als 40 emH,0 ist.

Abb.2 Urethradilata-
tion mit dem Diddle
Bougie.

Tab.5 EinfluB der ,Urethradilatation” auf den “Leak-Point Pressure”,
die Compliance und die maximale Blasenkapazitat (18),

Pra-Dilatation Post-Dilatation

“Leak-Point Pressure” (cmH0) 54,6 19
“Compliance” (ml/cmH,0) 11,7 27,4
max. Blasenkapazitat (ml) 104,6 161,1

Patientengut: 18 Kinder, 35 Dilatationen bis , LPP" <40cmH;0
Alter: 1 Woche bis 9 Jahre, Follow-up: bis zu 5 Jahre
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Artifizieller SchlieBmuskel

Bei einer urethralen VerschluBinsuffizienz
und einer normalen “Compliance” der Blase besteht nach
Ausschluf einer Detrusorhyperreflexie die Mdoglichkeit der
Implantation eines artifiziellen SchlieBmuskels (AMS
800%). Hierbei wird die Druckmanschette bei Jungen um
die bulbire Harnriéhre oder den Blasenhals, bei Miadchen
um den Blasenhals implantiert (Abb. 3a u. b). Die Kinder
sollten mindestens 10 Jahre alt sein, um das System regel-
recht bedienen zu kénnen. Nach Zusammendriicken der
im Skrotum oder in einer der groBen Labien implantierten
Pumpe strimt die Fliissigkeit aus der um die Harnrihre ge-
legten Manschette in das Druckreservoir. Nach 3-4 Minu-
ten fliefit die Fliissigkeit automatisch wieder in die Man-
schette zuriick und verschliefit die Harnréhre durch Kom-
pression. Revisionseingriffe sind auch bei mit der Methode
erfahrenen Operateuren hiufig. Barreti u. Parulkar (6) be-
richten iiber mechanische und chirurgische Probleme als
Revisionsursache in jeweils 18,6 % der Fille. Eine Arrosion
der Manschette und Infektion des implantierten Systems
traten in 11,6 % der Fille auf. Barrett u. Parulkar (6) fithr-
ten 24 Reoperationen bei 43 implantierten Kindern durch
(0,56/Patient) (Tab. 6). Stephenson (105) berichtete iiber
23 Harnrohrenarrosionen durch die Manschette in 15 Pa-
tienten bei insgesamt 102 implantierten Patienten.

Tab.6 Revisionsoperationen nach Implantation eines artifiziellen
Sphinkters (AMS 800) im Kindesalter (6).

Revisionsoperationen

n %
mechanische Ursache 8 18,6
chirurgische Griinde 8 18,6
Arrosion u. Infektion 5 11,6
Reimplantationen 2 4,7
Summe 24/43 55,8

Akt. Urol. 25(1994)
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Abb.3 Artifizieller Sphinkter AMS 800,
Manschette implantiert um den Blasenhals,
aLeeraufnahme, b Zystogramm.

Nach der Implantation muf in regelmabBi-
gen Abstinden eine sonographische Kontrolle des oberen
Harntraktes erfolgen, da bereits mehrfach tiber eine zu-
nehmende Nierenfunktionseinschrinkung infolge neu auf-
getretener Harnstauungsnieren oder Refleuxnephropathi-
en berichtet wurde (9, 16). Besonders gefihrdete Patienten
waren Kinder mit bereits prioperativ niedriger “Compli-
ance”, kleiner funktioneller Blasenkapazitit und einer
leichten Detrusorhyperreflexie (Abb. 4). Uber Jahre kann
sich nach Implantation eines artifiziellen Sphinkters eine
ausgeprigte Detrusorhyperreflexie mit den sekundéren
Verinderungen des oberen Harntraktes entwickeln. The-
rapeutische Mallnahmen beinhalten eine Explantation des
Sphinkters, oder eine dekompressive Laminektomie mit
Neurolyse bei nachgewiesenem “tethered cord”-Syndrom
oder eine Augmentation der Blase.

Trotz der erforderlichen Revisionen ist im
Endeffekt mit einer guten Funktion des artifiziellen
Sphinkters in 85 % der Fille zu rechnen (105).

Blasenaugmentation

Die Indikation fiir eine Augmentation ist die
kleine Blase mit niedriger “Compliance”, die trotz anticho-
linerger Medikation nur eine geringe funktionelle Kapa-
zitit bei niedrigen Blasendrucken aufweist, so daf3 sie nicht
als Urinreservoir dienen kann und keine Miktion in sozial
akzeptablen Intervallen ermdoglicht (46). Voraussetzung fiir
die Augmentation ist, daB der Patient in der Lage ist, die
Blase mit einem “Leak-Point Pressure” < 20 emH,0 zu ent-
leeren oder sich selbst zu katheterisieren. Eine Blasenaug-
mentation wird mit Hilfe von detubularisierten Diinn- oder
Dickdarmanteilen (86), Magen (1, 4), oder als sogenannte
Detrusormyotomie-Autoaugmentation- (28) bzw. bei be-
reits einseitig funktionsloser Niere als Ureterozystoplastik
(12, 117) durchgefiihrt (Tab. 7). Die von Bramble (23) he-
schriebene Clam-Zystoplastik stellt eine effektive Behand-
lungsmethode dar, um die Compliance der Blase und die
funktionelle Kapazitit zu erhohen und gleichzeitig den in-
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Abb.4 Artifizieller
Sphinkter AMS 800,
Manschette implan-
tiert um die bulbdre
Harnrohre, Zysto-
gramm bei ausge-
pragter Detrusor-
hyperreflexie mit
Pseudadivertikel und
Reflux in die Prostata-
gange.

travesikalen Druck in tolerable Bereiche zu senken (67).
Durch Senkung der intravesikalen Drucke wird einer se-
kundiren Nierenfunktionsverschlechterung priventiv ent-
gegengewirkt (75). Nach den Erfahrungen von Cher u. Al-
len (31) mit 16 Patienten mit lleozystoplastik gentigt allei-
ne die Augmentation, um eine Kontinenz zu gewéhrleisten,
wenn der urethrale Widerstand mindestens 25 emH,0 be-
triagt.

Kontraindikationen [iir eine intestinale
Augmentation stellen entziindliche Darmerkrankungen
dar. Mundy u. Nurse (90) und Wagstaff et al. (114) beob-
achteten bei etwa 20% ihrer Kolozystoplastiken bzw.
ileumaugmentierten Kindern ein verzogertes lineares
Wachstum. Als ursichlicher Faktor wurde eine chronische
metabolische Azidose mit den entsprechenden Auswirkun-
gen auf den Skelett-Mineralstoffwechsel angesehen, ob-
wohl die Autoren keinen signifikanten Wachstumsunter-
schied zwischen Kindern mit normalem Siaurebasen-Haus-
halt und Kindern mit metabolischer Azidose feststellen
konnten.

Bei bereits bestehender kompensierter Nie-
reninsuffizienz und Azidose sollte keine Diinndarm- oder
Dickdarmaugmentation, sondern eine Gastrozystoplastik
durchgefithrt werden, um eine metabolische Azidose zu
vermeiden. Vorteile der Gastrozystoplastik bestehen in
niedrigeren Infektionsraten, geringerer Schleimproduk-
tion, leichter Ureterreimplantation und guter Dehnbarkeit

Tab.7 Moglichkeiten der Blasenaugmentation.

Enterozystoplastik
lleozystoplastik
Kolozystoplastik
Zakozystoplastik
Gastrozystoplastik

Autoaugmentation

Ureterozystoplastik

W, E Thon, J. Denil, C. G. Stief, U. Jonas

des Segmentes. Gastrointestinale Komplikationen nach
Gastrozystoplastik wurden von Gold et al. (52) berichtet,
die iiber postoperative Gedeihstorungen und Gewichtsver-
lust infolge Nahrungsverweigerung, verzigerter Ma-
genentleerung und Osophagitis berichteten. Aziduriebe-
dingte Probleme der mit Magen augmentierten Blasen
wurden von Dykes u. Ransley (38) bei 2 von 8 Kindern ge-
sehen. Kinahan et al. (68) berichteten {iber ein Kind mit
schwerster Zystitis und metabolischer Alkalose verursacht
durch die Azidurie. Uber ein Kind mit perforiertem pepti-
schen Ulkus in dem magenaugmentierten Teil der Blase
wurde von Reinberg et al. (96) berichtet.

Jede Augmentation unter Benutzung in-
testinaler Segmente geht mit einer mehr oder weniger
ausgepriigten Schleimproduktion, einer verinderten
Ilektrolytabsorption (79) und der Gefahr einer durch ei-
nen intermittierenden Einmalkatheterismus verursachten
Blasenperforation (11, 39) oder selten Spontanperforation
(100} einher. Als Ursache einer spontanen Ruptur der
augmentierten Blase wird eine Ischimie der Blasenwand
in Verbindung mit einer chronischen Uberdehnung durch
Schleim bedingte Obstruktion angesehen (32). Bei Ver-
dacht auf eine Perforation besteht bei der Durchfithrung
eines Zystogramms mit Kontrastmittel die Gefahr, dal
das Kontrastmittel {iber einen ventrikuloperitonealen
Shunt als Reflux in die Ventrikel kommt und zu einem
schweren neurologischen Insult fiihrt (33). Aus diesem
Grunde sollte bei entsprechendem Verdacht auf eine Per-
foration der augmentierten Blase das Zystogramm nur
mit nichtionischem Kontrastmittel (z.B. Solutrast®, Byk
Gulden) durchgefiihrt werden, um die Neurotoxizitit zu
vermeiden.

lleo-, Ziko- und Kolozystoplastik beinhal-
ten das Risiko einer malignen Transformation, in den mei-
sten Fillen im Bereich der enterovesikalen Grenzschicht
als Adenokarzinom (42). Nach einer Literaturrecherche
von Harzmann (56) wurde weltweit {iber 32 Harnablei-
tungs-Karzinome berichtet, in 11 Fillen in diinndarm- und
in 6 Fillen in dickdarmaugmentierten Blasen.

Auf eine mogliche lithogene Disposition ei-
ner Enterozystoplastik weisen Blyth et al. (20) hin. 30 % ih-
rer darmaugmentierten Patienten hatten Blasensteine,
withrend kein Patient mit Gastrozystoplastik Steine bilde-
te. Bei den Steinen handelte es sich um Infektsteine durch
Urease spaltende Bakterien. Dies ist insofern von Bedeu-
tung, da sich nach Untersuchungen von Fenn et al. (41) ei-
ne positive Urinkultur nach “Clam”-Zystoplastik bei etwa
80% der Patienten, die einen intermittierenden Einmalka-
theterismus durchfiihren, und 60% der Patienten, die
spontan miktionieren, nachweisen lift.

Supravesikale Harnableitung

In den 60er Jahren wurde bei vielen Patien-
ten mit neurogener Blase auch bei nicht erweitertem obe-
ren Harntrakt ein lleum- oder Kolon-Conduit angelegt. Seit
Einfithrung des intermittierenden Einmalkatheterismus
wird die supravesikale Harnableitung nur noch selten als
primédre Malinahme bei MMC-Kindern durchgefiihrt. Die
in Verbindung mit jeder Form der Harnableitung unter
Verwendung von Darmsegmenten auftretende chronische
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hyperchloramische metabolische Azidose kann zu einer
Osteomalazie fithren (69, 79).

1950 beschrieb Bricker die Methode des
lleum-Conduits. Um rezidivierende Pyelonephritiden nach
[leum-Conduit-Anlage mit Anastomose der Ureteren ohne
Antirefluxschutz zu vermeiden, wurde von Mogg (88) als
Alternative ein Stiick Kolon als Conduit mit antirefluxiver
Implantation der Ureteren vorgeschlagen. Koch et al. (69)
beobachteten bei 30 Kindern und einem Follow-up von
12-23 Jahren nach Anlage eines lleum-Conduits rezidivie-
rende Pyelonephritiden bei 60% und eine Nierenfunkti-
onsverschlechterung bei 57 %. Im Vergleich dazu trat eine
Nierenfunktionsverschlechterung nur bei 8% von 63 Pa-
tienten auf, die iiber einen Beobachtungszeitraum von 12~
22 Jahren einen sauberen intermittierenden Einmalkathe-
terismus als Therapie ihrer neurogenen Blasenfunktions-
storung durchfiihrten (Tab. 3). Stomakomplikationen und
ureterointestinale Stenosen nach Ileum-Conduit-Anlage,
die eine operative Revision erforderlich machten, traten in
37 % bzw. 17 % auf. In einer Literaturiibersicht von Cass et
al. (29) tiiber Langzeitverldaufe von > 10 Jahren nach Con-
duitanlage im Kindesalter wird eine Nierenfunktionsver-
schlechterung nach einer Ileum-Conduit-Anlage in
16,5-61 % und nach Anlage eines Kolon-Conduits in 61 %
angegeben, obwohl die antirefluxive Implantation der Ure-
teren in den Dickdarm gerade eine Nierenfunktionsver-
schlechterung verhindern sollte.

Im gleichen Jahr wie Bricker (25) berichte-
te Gilchrist (50) liber eine ileozokale Pouchtechnik. Da bei
seinem Operationsverfahren die Kontinenz allein durch ei-
ne kompetente Ileozokalklappe zustande kommen sollte
und keine Detubularisierung der Darmabschnitte erfolgte,
wurde dieses Verfahren wegen Inkontinenz zum damali-
gen Zeitpunkt nicht weiter verfolgt.

Heute stellen kontinente Harnableitungen
unter Verwendung von Diinn- und/oder Dickdarmab-
schnitten Standardeingriffe in den meisten urologischen
Kliniken dar. Benson et al. (15) verglichen Friih-, Spit- und
schwere Komplikationen, Reoperationsraten und operati-
ve Mortalitit nach Standardharnableitung in Form eines
[leum-Conduit (n = 51) mit Anlage eines Ileozdkal-Pouches
(n = 22). Zwischen beiden Gruppen wurden keine signifi-
kanten Unterschiede festgestellt.

Populdre Methoden der kontinenten Harn-
ableitung sind der Koch-Pouch (70), Mainz-Pouch (111)
und der Indiana-Pouch (97).

Bei Verwendung des Ileozédkalsegmentes
sollte postoperativ in 6—12 monatigen Abstinden der Vit-
amin By,-Spiegel bestimmt werden. Steiner u. Mitarb.
(104) fanden niedrige Vitamin B,,-Spiegel bei 25 % ihrer
Patienten, die einen ileoztkalen Blasenersatz bekommen
hatten. Ein klinisch evidenter Vitamin B;,-Mangel ist bei
kompletter Malabsorption frithestens nach 3-6 Jahren,
bei partieller Malabsorption nach 6-30 Jahren zu erwar-
ten (79).

Bei den kontinenten Harnableitungsformen
besteht, ebenso wie bei den darmaugmentierten Blasen,
eine Tumorinduktionsgefahr an der ureteroenteralen

Grenzschicht. Die Stase des Urins mit der langeren Einwir-
kungszeit moglicher kanzerogener Metaboliten konnte zu
einer vielfach htheren Tumorinzidenz bei kontinenten als
bei inkontinenten Harnableitungen fiihren. Die iibliche La-
tenzzeit bei allen Formen der Harnableitung iiber Darm-
segmente betrigt etwa 20 Jahre (56). Zytologische und en-
doskopische Kontrolluntersuchungen nach Anlage einer
kontinenten Harnableitung sollten einmal jihrlich, begin-
nend spatestens 5 Jahre nach dem Eingriff, durchgefiihrt
werden.

Neurostimulation

Die intravesikale transurethrale Elektrosti-
mulation nach Katona (64) hat drei Ziele:

1. das Gefiihl fiir die Blasenfiillung zu erlangen,

2. eine Detrusorkontraktion auszuldsen und

3. eine bewufte Kontrolle iiber die Blasenfunktion
zu erreichen (64).

Katona u. Berenyi (64) berichten, daB§ 71
von 100 mit transurethraler Elektrostimulation behandel-
te Patienten Tag und Nacht kontinent wurden. Auch Ka-
plan u. Richards (62) geben durchaus positive Erfahrun-
gen mit dieser Methode bei Kindern mit MMC an. Von an-
deren Arbeitsgruppen wurde diese Methode der intravesi-
kalen Elektrostimulation allerdings mit wenig Erfolg
angewandt (26, 34,91, 95). Boone u. Mitarb. (26) fiihrten
eine randomisierte Studie mit einer internen “Sham” be-
handelten Gruppe (n = 13) als Kontrolle zu den iiber zwei
bis drei Wochen transurethral elektrostimulierten 18 Kin-
dern durch. Bei beiden Gruppen fand sich keine subjektive
Besserung der Harninkontinenz und der Entwicklung ei-
nes Blasenfiillungsempfinden. In der behandelten Gruppe
fand sich urodynamisch keine statistisch signifikante Zu-
nahme der Blasenkapazitit oder der Detrusordruckampli-
tude.

Die transurethrale Elektrostimulation zum
Erlernen eines Miktionsreflexes bei Detrusorareflexie ist
nur bei inkompletten Lisionen sinnvoll einzusetzen (76).
Sie erfordert eine erhaltene Sensibilitidt der Blase und da-
mit eine intakte Innervation der Afferenzen, die aber bei
neurogener Lision infolge einer lumbosakralen Menin-
gomyelozele nicht vorausgesetzt werden kann.

Auch die Implantation eines Mentor-Stimu-
lators mit direkter Elektrodenapplikation am Detrusor
wurde wegen der unkontrollierten Stromausbreitung, Fi-
brosierung um die Elektroden und Elektrodendislokation
wieder verlassen (84). Die intermittierende Stimulation des
Beckenbodens mit Hilfe von anal oder vaginal applizierten
Stimulationsprothesen kommt bei den meisten Patienten
mit MMC wegen der Denervation des N. pudendus nicht in
Frage. Bei Patienten mit intakten Afferenzen des N. puden-
dus kann durch Stimulation eine Detrusorhyperreflexie in-
hibiert und der urethrale Verschludruck erhéht werden,
so daB3 die Patienten wihrend der Stimulation kontinent
sind (51). Ein erheblicher Nachteil dieser Methode besteht
darin, daB nicht voraussehbar ist, wie lange der Stimula-
tionseffekt im stimulationsfreien Intervall anhalt und die
immer wieder notwendige Applikation der Stimulations-
prothesen erforderlich ist.
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Tanagho (109) hilt in selektionierten Fillen
eine funktionelle elektrische Neuromodulation der sakra-
len Spinalnerven fiir moglich. LaBt sich bei einer perkuta-
nen Testung der sakralen Spinalnerven allerdings keine
Levator-ani-Kontraktion nachweisen, oder ist der Riicken
im lumbosakralen Ubergang zu vernarbt oder deformiert,
kann direkt eine Stimulationstestung des N. pudendus ver-
sucht werden, um den Beckenboden zu stimulieren (98).
Trotz schlaffer Lihmung der unteren Extremitdten konnen
periphere Nervenfasern intakt sein, da die motorischen
Kerne lateral im Riickenmark lokalisiert sind und nicht im-
mer von dem kongenitalen Defekt betroffen sein miissen.
Nach Stark (103) sind 90 % der motorischen Vorderhorn-
zellen bei MMC-Patienten intakt. Der Effekt der Neuromo-
dulation der sakralen Spinalnerven oder des N. pudendus
wird vor Implantation eines permanenten Stimulationssy-
stems mit einer im Foramen implantierten Elektrode oder
der Implantation einer helikalen Elektrode um den N. pu-
dendus und einem telemetrisch programmierbaren Im-
pulsgeber (PISCES Quad Lead, ITREL II, Medtronic Inc.
Minneapolis, MN) durch eine {iber mehrere Tage durchge-
fiihrte Teststimulation mit Hilfe eines perkutan applizier-
ten Schrittmacherdrahtes tiberpriift. Tanagho (109) be-
richtete 1992 iiber 11 von 19 getesteten MMC-Patienten,
von denen 7 ein Foramenelektrodenimplantat erhielten. 5
der 7 implantierten Patienten wurden mit der Stimulation
vollstindig kontinent. Schmidt u. Mitarb. (98) publizierten
1990 zwei Fille einer erfolgreichen Implantation einer Sti-
mulationselektrode um den N. pudendus (Tab. 8).

Tab.8 Ergebnisse der funktionellen elektrischen Neuromodulation der
sakralen Spinalnerven und des N. pudendus (98, 109).

Lokalisation der  pos. erfolgreiche Autoren

Stimulations- perkutane Implanta-

elektrode Testung  tion

sakrale Spinal- 11/19 5/7 Tanagho, 1992 (109)
nerven

Nervus pudendus 2 Schmidt et al., 1990 (98)

Der groBe Vorteil der beiden Stimulations-
methoden von Schmidi und Tanagho besteht darin, daf3 die
Stimulation ohne Einschriankung {iber 24 Stunden tiglich
durchgefithrt werden kann und nur bei Miktion unterbro-
chen wird. Hierzu wird der Impulsgeber vom Patienten mit
Hilfe eines Magneten, der iiber die Implantationstelle ge-
fithrt wird, ein- und ausgestellt.

Patientenspezifische Komplikations-
moglichkeiten bei operativen Eingriffen

Bei allen operativen Eingriffen bei MMC-
Patienten ist bei der Planung des operativen Vorgehens zu
beriicksichtigen, daB bei der iiberwiegenden Anzahl der
Patienten eine schwere Skoliose vorliegt und ein hoher
Prozentsatz eine ausgeprigte Latexallergie hat. Insbeson-
dere bei Planung einer harnableitenden Operation mit Ur-
ostoma oder einer perkutanen Litholapaxie, muf3 man dar-
an denken, daB bereits im Kindesalter 50-60 % eine er-
hebliche Skoliose (zum Teil von mehr als 40 Grad) aufwei-
sen. Das AusmaB der Skoliose nimmt mit zunehmendem
Lebensalter zu. Die Privalenz korreliert mit der Hohe der

Tab.9 Empfehlungen bei Latex-IgE-Allergie.

intraoperativ keine Latex enthaltenden Materialien benutzen
(latexfreie Op-Handschuhe)

Antihistaminikum 24 Stunden préoperativ

H1/H2-Blocker praoperativ

Kortikosteroide préoperativ bis zum 4. postoperativen Tag

MMC-Lision (89). In den letzten Jahren wurde tiber meh-
rere schwere intraoperative IgE-vermittelte anaphylaktoi-
de Reaktionen ausgelost durch eine Latex-Exposition (All-
ergie Typ I) bei Patienten mit Spina hifida berichtet (83). Es
handelte sich dabei iiberwiegend um Patienten, die bereits
iiber ldngere Zeit einen intermittierenden Einmalkathete-
rismus durchfithrten, mehrere operative Eingriffe hinter
sich hatten oder ein Kondomurinal trugen. Bei entspre-
chender Vorgeschichte sollte ein Radio-allergo-sorbent-
Test (RAST Test) durchgefithrt werden und bei Hinweis auf
eine Latex-Allergie eine entsprechende medikamentose
Therapie 24 Stunden vor dem Eingriff eingeleitet werden
(Antihistaminikum, H1- und H2-Blocker und Kortikostero-
id). Nach Moglichkeit sind alle Latex enthaltenden Mate-
rialien wiahrend der Operation zu vermeiden (Tab.9). La-
texfreie OP-Handschuhe aus einem thermoplastischen Ela-
stomer (Manex neoderm®, Beiersdorf AG, Hamburg) sind
seit Juni 1993 erhéltlich.

Selektive sakrale Rhizotomie

Um eine harnableitende Operation bei Kin-
dern mit hohen intravesikalen Drucken zu vermeiden,
fiihrten Franco et al. (43) bei 6 Kindern im Alter von 61/,
bis 18 Jahren eine intradurale dorsale Rhizotomie durch.
Die Vorderwurzeln wurden in allen Féllen nach intraope-
rativer Teststimulation identifiziert und geschont. Die Bla-
senkapazitit nahm um durchschnittlich 69 % zu, eine De-
trusorhyperreflexie war postoperativ nicht mehr nachzu-
weisen. Wegen des gleichzeitigen Sensibilitdtsausfalles an
den unteren Extremitéten steht diese Therapiemdglichkeit
bei Patienten mit inkompletten Lisionen und méinnlichen
Patienten mit reflexogenen Erektionen nicht zur Diskus-
sion.

Urolithiasis

Patienten mit neurogener Blasenfunktions-
storung haben eine erhohte Prdvalenz, Harnsteine zu bil-
den. Risikofaktoren sind vor allem rezidivierende Harn-
wegsinfektionen, Immobilisation, Urinstase und ein alkali-
scher Urin-pH. Die Behandlungsmethode der Wahl ist
heute die extrakorporale Stowellenlithotrypsie, wobei der
Abgang der Desintegrate als Folge der Immobilisation oft
verzogert und in vielen Féllen unvollstindig ist, so daf
einer Rezidivsteinbildung Vorrang geleistet wird {92). Im
Einzelfall sollte deshalb insbesondere bei groBer Stein-
masse eine kombinierte perkutane Nephrolitholapaxie
und extrakorporale StoBwellenlithotrypsie (ESWL)-Be-
handlung in Erwdgung gezogen werden.

Eine lebenslange kontinuierliche urologi-
sche Betreuung ist heute eine wesentliche Voraussetzung,
um eine sich entwickelnde Nierenfunktionsschidigung
rechtzeitig zu diagnostizieren und entsprechende MaB-
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Tab.10

Alter Untersuchung intervall

(lahre) (Monate)

bis 5 Urinsed./-kultur 3
Ultraschall Nieren/RH 6
Urodynamik/MZUG 12
Nierenszintigraphie 12

bis 5 Urinsed./-kultur 6
Ultraschall Nieren/RH 6
Urodynamik/MZUG 24
Nierenszintigraphie 24

nahmen zu ergreifen. Bei Kindern mit einem “Leak-Point
Pressure” >40cmH,0, Detrusor-Sphinkter-Dyssynergie
oder einem Hostility-Score > 5 sollte 6 monatlich eine Urin-
kultur, eine Sonographie beider Nieren, und jahrlich eine
nuklearmedizinische seitengetrennte Funktionsuntersu-
chung und eine urodynamische Kontrolle erfolgen. Bei
Kindern mit normalem urodynamischen Befund sollte die
Urinkultur und die Sonographie beider Nieren jihrlich, ein
Isotopennephrogramm und eine Kontrollurodynamik alle
2 Jahre durchgefiihrt werden (Tab.10). Die urodynami-
schen Kontrolluntersuchungen sollten in jedem Fall erfol-
gen, auch wenn neurologisch keine Befundverschlechte-
rung nachzuweisen ist.

In Abhéngigkeit von dem bei jedem Kind
mit MMC als Basisdiagnostik durchzufiihrenden Mik-
tionszystourethrogramm, sollte bei nachgewiesenem Re-
flux einmal jahrlich eine rdntgenologische Kontrolle ver-
anlaBBt werden, bis eventuell eine Spontanmaturation un-
ter der entsprechenden Therapie der neurogenen Blase
erfolgt.

Fikalinkontinenz und Obstipation

Die Fédkalinkontinenz kann unterteilt wer-
den in eine partiell inkontinente und vollstindig inkonti-
nente Form. Um die Stuhlinkontinenz, der verschiedene
Ursachen zugrunde liegen konnen, zu klassifizieren, kann
neben der digitalen Untersuchung ein Defikogramm und
eine Rektomanometrie durchgefiithrt werden. Die Stuhlin-
kontinenz kann auf einer sensorischen, motorischen oder
kombiniert sensorisch-motorischen Innervationsstérung
der Anorektalregion, oder einer Stérung der Reservoir-
funktion der Rektumampulle beruhen. Bei leichteren For-
men der Sphinkterinsuffizienz kann eine Elektrostimulati-
on des Levator ani und Sphinkter perinei superficialis und
profundus erfolgreich sein. Das Einhalten einer entspre-
chenden Diit, eine digitale Stimulation, Laxantien, Suppo-
sitorien, Einldufe, Analtampons oder die Anwendung spe-
zieller Einlauf-Kontinenz-Katheter (Tab.11) stehen zur

Tab. 11 Therapiemdglichkeiten bei neurogener intestinaler Dysfunk-
tion.

digtetische MaBnahmen
digitale Stimulation des Darms
Laxantien

Suppositorien

Einldufe + Kontinenz-Katheter
PVA-Analstopsel

Verfiigung und sind der individuellen Situation entspre-
chend anzuwenden (17, 74). Analtampons aus Polivinyl-
Alkohol-Schaumstoff stehen in verschiedenen Formen
(Konkav-, Zylinder-, Kugeltampon; Med. SSE-System
GmbH, Fiirth) zur Verfiigung, und kénnen individuell der
Halte- und Abdichtfunktion im Analkanal angepal3t wer-
den. Regelm@Big durchgefiihrte Einldufe sollen durch Ent-
leerung des Kolon descendens die Fikalinkontinenz und
Obstipation verhindern. 1987 berichteten Shandling u.
Gilmour (99) iiber eine 100 %ige Erfolgsrate bei 112 Kin-
dern mit Spina bifida bei Anwendung eines speziellen Ein-
lauf-Kontinenz-Katheters. Walker u. Webster (115) berich-
teten iiber eine 70 %ige Erfolgsrate. Liptak u. Revell (74)
modifizierten diesen Ballonkatheter, indem sie die Spritze
zum Auffiillen des Ballons im Rektum durch eine leichter
zu bedienende Pumpe ersetzten. Thre Erfolgsrate betrug
90 %, allerdings brachen 50 % der Patienten die Therapie
wegen Schmerzen, Unméglichkeit den Ballon im Rektum
zu halten und autonomer Dysregulation ab.

Sexualfunktion und Fertilitit

Der besseren Langzeitbetreuung von Kin-
dern und Jugendlichen mit MMC in den letzten Jahren ist
es zu verdanken, dal heute viele dieser Patienten keine
eingeschriankte Lebenserwartung mehr haben. Unter die-
sem Gesichtspunkt stellt sich als neues Problem die Sexua-
litidt und Fertilitit dieser jungen Erwachsenen dar.

Obwohl die zugrundeliegenden endokrino-
logischen Mechanismen noch immer unbekannt sind, fin-
det sich bei myelodysplastischen Kindern hiufiger als bei
gleichaltrigen Médchen und Knaben eine pramature Pu-
bertit (53, 57, 85). Die sekundiren Geschlechtsmerkmale
sind bei Middchen und Jungen nach der Pubertit normal
ausgebildet (82). Die Mddchen haben einen normalen Men-
struationszyklus, so daf3 eine Schwangerschaft moglich ist.
Allerdings ist nach einer Untersuchung von Carter u.
Evans (27) das Risiko einer kongenitalen Fehlbildung mit
3% gegeniiber einem normalen Risiko von 0,1 % erhoht.
Auch nach Anlage einer kontinenten Harnableitung kann
eine Schwangerschaft ausgetragen werden. Es sollten aber
in kurzfristigen Abstdnden regelmafige Sonographien der
Nieren veranlaBt werden, um eine Stauung durch Kom-
pression der Ureteren zu erkennen und die Nieren recht-
zeitig zu entlasten.

Die wenigen Angaben zur Sexualitit von
MMC-Patienten in der Literatur beruhen meistens auf In-
terviews der Betroffenen. Objektive Untersuchungen und
Beobachtungen liegen nicht vor. Shurtleff u. Sousa (102)
berichteten, daB nur 5 von 28 befragten Mannern mit MMC
sexuell aktiv waren und nur einer befriedigende Erektio-
nen angab. Im Gegensatz dazu berichten Diamond u. Mit-
arb. (35) liber Erektionen bei etwa 90 % ihrer MMC-Pa-
tienten. 73 % ihrer Patienten hatten néchtliche Emissio-
nen. Etwa 40 % der Mdnner haben bei Masturbation eine
antegrade Ejakulation (102). Allerdings liegen keine objek-
tiven Untersuchungen tiber Spermiogramme bei Patienten
mit MMC vor, so daB keine Aussage iiber die Fertilitdt die-
ser Patienten moglich ist. Die Inzidenz eines Kryptorchis-
mus ist bei Knaben mit MMC mit 25 % signifikant héher, als
bei der Normalbevolkerung mit 0,8 % (71).



72 Akt Urol. 25 (1994)

W. E Thon, J. Denil, C. G. Stief, U. Jonas

In einer Studie von Dorner (36) berichteten
18 von 63 Adoleszenten iiber eine partnerschaftliche Be-
ziehung, wobei aber nur eine Frau angab, sexuell aktiv zu
sein. Nach Shurtleff u. Sousa (102) nimmt der Anteil sexu-
eller Aktivitdt bei Erwachsenen mit MMC zu. 89% der
Frauen und 29 % der Ménner gaben an, regelméfig sexu-
elle Kontakte zu haben. Die Erektionsfahigkeit und Ejaku-
lationsfahigkeit sind haufiger erhalten bei Médnnern mit tie-
fen, sakralen Lasionen als bei Mdnnern mit hohen Riicken-
markslasionen (30).

Obwohl die é&tiologische Zuordnung der
erektilen Dysfunktion bei MMC-Patienten schon aufgrund
der neurogenen Erkrankung offensichtlich erscheint, soll-
te auch bei diesen Patienten eine spezifische Basisdiagno-
stik der Erektionsstorung erfolgen. Sicherlich ist bei einem
groBen Prozentsatz dieser Patienten mit einer autonomen
Innervationsstérung zu rechnen, doch sollten auch reakti-
ve psychogene Faktoren und endokrinologische Ursachen
erwogen und untersucht werden. Neben den im Rahmen
der Basisuntersuchung erhobenen Laborparametern soll-
te zusitzlich Prolaktin und Testosteron bestimmt werden.
Die Sexualanamnese umfaft situations- und partnerspezi-
fisches Erektionsverhalten, priméire oder sekundére Erek-
tionsstorung, Vorhandensein reflexogener Erektionen und
Ejakulationen, die Erhebung klassischer Risikofaktoren
(Nikotin, Hypertonie, Diabetes, Hypercholesterindmie), die
Frage nach Medikamenteneinnahme und nach Voropera-
tionen. Zur Evaluierung einer psychogenen (Mit-)Verursa-
chung sollte ein auf diesem Gebiet erfahrener Psychologe
konsultiert werden. Die spezifisch andrologische Diagno-
stik sollte die Untersuchung der glattmuskuldren Funktion
der Corpora cavernosa mit Hilfe der standardisierten in-
trakavernosen Injektion vasoaktiver Substanzen (SKAT-
Testung) einschlieBen (5). Sie erlaubt Riickschliisse itber
die penile Himodynamik und sollte bei fehlendem Respons
wegen einer moglichen psychogenen Inhibition minde-
stens dreimal wiederholt werden (13). Die intakte Innerva-
tion der Corpora cavernosa kann mit Hilfe eines Corpus ca-
vernosum-EMG (CC-EMQG) tiberpriift werden (48,107).
Pharmako-Doppler- bzw. Duplexsonographie erméglichen
eine Beurteilung der kavernotsen Arterialisation (44). Bei
Non-Responder auf die intrakaverndse Injektionstestung
sollte zum AusschluB einer kaverndsen Insuffizienz eine
Pharmako-Kavernosometrie und -graphie durchgefiihrt
werden (14).

Bei unauffilligen organogenen Befunden
und gutem Ansprechen auf die intrakavernose Injektion
vasoaktiver Substanzen und ohne evidente psychogene
Atiologie sollte ein Behandlungsversuch mit Yohimbin
(z.B. Yohimbin ,Spiegel “®, Kali Chemie) begonnen werden.
LaBt sich eine autonome Innervationsstérung nachweisen
und eine ausreichende Rigiditit mit der Schwellkorperin-
jektion erreichen, sollte der Patient in der Selbstinjektions-
technik unterrichtet werden (106). Voraussetzung fiir die-
se Behandlung ist, da3 der Patient manuell dazu in der La-
ge ist und mental so zuverldssig, daf3 er im Falle einer pro-
longierten Erektion sich sofort in urologische Behandlung
begibt. Da bei Patienten mit neurogener Atiologie die Ge-
fahr des Auftretens einer prolongierten Erektion prinzipi-
ell hoher anzusehen ist, bietet sich als vasoaktive Substanz
fiir die intrakaverndse Injektion der Stickoxid-Donor SIN 1
an, das nach Untersuchungen von Stief et al. (108) im Ge-

gensatz zu Papaverin/Phentolamin (Androskat® Byk
Wien) und Prostaglandin (Prostavasin®, Schwarz Pharma)
nicht zu prolongierten Erektionen fithrt. Ist der Patient
nicht fiir eine Schwellkérperinjektionstherapie geeignet,
bestehen weitere therapeutische Optionen in der Anwen-
dung einer Vakuum-Saug-Hilfe oder der Implantation ei-
ner Penisprothese.

Soziale Integration

Nach einer Untersuchung von Bérjeson u.
Lagergren (21) bei 26 jugendlichen MMC-Patienten im Al-
ter von 15-18 Jahren besteht ein grofes Problem in der so-
zialen Isolation unabhingig vom Grad der Behinderung.
Elf Patienten sahen die Inkontinenz als ihr Hauptproblem
an. Nur etwa die Hilfte der Patienten war in der Lage sich
selbst zu versorgen, wobei dieser Anteil durch praktisches
Training und entsprechende Schulung der Eltern sicher zu
erhéhen wire. Alle Jugendlichen hatten ein auffallendes
Defizit in der Kenntnis ihres eigenen Korpers und ihrer
verschiedenen Behinderungen. Mehrere Untersuchungen
haben bestétigt, daf3 Kinder mit MMC ein signifikant gerin-
geres Selbstbewufltsein und Selbstvertrauen haben
(19, 65). Eine kontinuierliche Betreuung der Patienten mit
MMC vom Schulkind zum Jugendlichen und auch als Er-
wachsener durch entsprechend geschulte Sozialarbeiter
wire wiinschenswert, um diesen Patienten die Integration
in unsere Lebensgemeinschaft zu erméglichen und zu er-
leichtern. In Schweden stehen fiir Personen mit motori-
scher Behinderung und normaler Intelligenz sogenannte
“Handicapped Adult Teams (HAT)” zur Verfiigung, die die
Arbeit der “Handicapped Children Teams” fortsetzen, und
sich um die weitere Ausbildung, soziale und medizinische
Absicherung kiilmmern (21).

Kommentar

~Nur 6,5% aller Kinder werden spontan
kontinent (30) und 40 % haben einen pathologischen ure-
thralen Auslawiderstand von tiber 40 cmH50 und zédhlen
damit zur renal gefahrdeten Gruppe.“ Zweifellos fithrt der
heute bereits prophylaktisch angewandte CIC zu einer si-
gunifikanten Verminderung von Harnwegsinfekten und da-
mit zur Erhaltung der Nierenfunktion (113, 63).

Solange die Kinder unter elterlicher Obsor-
ge sind und die lokale Anwendung von Anticholinergika
ebenso gewihrleistet ist wie die antibiotische Prophylaxe,
ist insbesondere bei Méddchen die Prognose giinstig. Mit
fortschreitendem Lebensalter und abnehmender Compli-
ance iiberwiegt das Problem der Inkontinenz, wie die Un-
tersuchungen von Bérgeson et al. (2) am Ende der Arbeit
zeigen. Diese entsprechen im vollen Umfang unseren eige-
nen Erfahrungen, wobei die Patienten mit thorakaler Li-
sion und iiberwiegend rollstuhlpflichtig im Vordergrund
stehen. Spétestens mit Abschluf} der Berufsausbildung und
der ersten Partnerschaft wird von diesen Patienten die Fra-
ge nach einer Alternative zum technisch schwieriger wer-
denden CIC immer haufiger gestelit.

Der Autor verweist auf die Untersuchun-
gen von Benson (15), der die Komplikationen des Ileum-
Conduits (n=51) mit denen des Ileozékalpouches (n = 22)
verglich und keinen signifikanten Unterschied fand. Bei
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dem vorgestellten Krankengut handelt es sich um 43 Pa-
tienten mit Blasenkarzinomen, bei denen gleichzeitig eine
Zysto-Prostatektomie durchgefiihrt wurde, bei den restli-
chen vorwiegend um bestrahlte Patienten mit Beckenma-
lignomen. Dementsprechend iiberwiegen in den aufgeli-
steten Frith- und Spatkomplikationen fiir das onkologi-
sche Krankengut Relevante von 50-60jihrigen, wobei
kardiovaskulare Bestrahlungs- und infektionsbedingte
Komplikationen iiberwiegen. Im Gegensatz dazu domi-
nieren bei Kindern die oberen Harnwege, wobei der Zu-
stand der Ureteren eine entscheidende Rolle spielt. Unab-
héngig davon betonen die Autoren die ausgezeichnete
Kontinenzrate und die niedrige Komplikationsrate von
seiten der oberen Harnwege und dies trifft auch fiir MMC-
Patienten zu, fiir die ein nasses Stoma von vorneherein
inakzeptabel ist.

Beziiglich der hyperchlordmischen meta-
bolischen Azidose mit Osteomalazie (69, 79) ist der pro-
phylaktische Ausgleich des negativen Base excess von Wer-
ten >-2,5 entscheidend. So findet sich in der von Koch zi-
tierten Arbeit folgender Hinweis:

»Wir haben anhand von Rattenversuchen
gezeigt, daB} Bikarbonatgabe die Demineralisation verhin-
dert, was moglicherweise bei Menschen ebenfalls der Fall
sein koénnte.“ Wéhrend in Europa diese prophylaktische
Therapie standardisiert ist und regelmiBige Astrupkon-
trollen eine Conditio sine qua non sind, wird in USA erst zu
einem spéteren Zeitpunkt die ,hyperchloramische Azido-
se” behandelt. Dieser Unterschied ist essentiell und erklirt
die von Koch gefundenen Wachstumsunterschiede von
Kindern mit CIC im Gegensatz zum [leum-Conduit.

In der Arbeit von Cass 1984 werden die be-
kannten Komplikationen des Ileum-Conduits beschrieben
und mit Recht schlie3t der Autor daraus, daB auf diese
Form der Harnableitung verzichtet werden sollte. Im letz-
ten Absatz der Arbeit von Cass werden die bis zu 60 %igen
Nierenfunktionsverschlechterungen des Ileum-Conduits
mit den 60 %igen des Kolon-Conduits aus der Arbeit von
Elder 1979 verglichen.

Hierbei iibersehen sowohl Cass als auch
der Autor in seiner Ubersichtsarbeit, daB es sich bei dem
von Elder nachuntersuchten Krankengut von Moog in Car-
diff keineswegs um eine antirefluxive Ureterimplantation
handelte. Vielmehr erwiesen sich die anisoperistaltisch
ausgeschalteten und mit einem Stomanippel versehenen
Conduits als Hochdruckreservoire und die Ureternippel als
refluxiv. Dies im Gegensatz zu den isoperistaltischen und
submukds implantierten Ureteren mit flachem nicht ob-
struktivem Stoma, erstmals von Ubelhor 1951 publiziert
und spéter von anderen (H. Hendren, Altwein) iibernom-
men.

Zusammenfassend ist der Autor zu seiner
zweiteiligen Ubersichtsarbeit, die den heutigen diagnosti-
schen und therapeutischen Kenntnisstand widergibt, zu
begliickwiinschen. Vor dem Hintergrund einer deutlich
héheren Uberlebenschance aufgrund verminderter rena-
ler Komplikation wichst die Zahl von Patienten, bei denen
mit fortschreitendem Lebensalter das ,Kontinenzpro-
blem* vordergriindig wird. Hierbei wird die erreichte ,s0-

ziale Kontinenz® vom Patienten oftmals als Inkontinenz
empfunden.

In den kommenden Jahren wird man sich
dieser Herausforderung stellen miissen, wie die stetig zu-
nehmende Zahl von Patienten, die eine Konversion in eine
kontinente Harnableitung wiinschen, zeigt. Voraussetzung
ist eine sorgfiltige Analyse aller bekannten Komplikatio-
nen der verschiedenen Harnableitungsverfahren und de-
ren Ursache. Oftmals sind es scheinbar unwesentliche De-
tails, die tiber Erfolg oder MiBerfolg entscheiden, darauf
hinzuweisen ist der Zweck dieses Kommentars.

R. Hohenfellner, Mainz

Kommentar

Beziiglich einer Basisdiagnostik zum Pro-
blem der erektilen Dysfunktion bei Patienten mit Menin-
gomyelozele sind hormonelle Untersuchungen nur dann
sinnvoll, wenn inspektorisch oder von der Untersuchung
her Hinweise fiir eine Stérung in der Hormonachse beste-
hen (z.B. Kryptorchismus). Die Einbeziehung eines Psy-
chologen ist primér sicherlich nicht nétig, sondern nur
dann gerechtfertigt, wenn objektive Tests eine organische
Lision ausschlieBen. Auch das Corpus-cavernosum-EMG
halte ich fiir eine in der Routineabkldrung der ED noch
nicht etablierte Methode, die gerade bei diesem Patien-
tengut sicherlich noch experimentellen Charakter besitzt.
Therapeutische Versuche mit Yohimbin besitzen wohl
eher Plazebo-Charakter und konnten allenfalls der psy-
chiatrischen Therapie vorgeschaltet werden. Die iibrigen
diagnostischen Mdglichkeiten sollten nur so weit voran-
getrieben werden, bis sie zur Diagnosestellung beziiglich
der Ursachen der ED noétig sind. Individuelle Wiinsche
und Gegebenheiten des Patienten sind dabei zu beriick-
sichtigen.

S. C. Miiller, Mainz
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