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Wenn nicht die Niere urséachlich ist

Ungewohnliche Ursache einer
ausgepragten Proteinurie
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1 CKD-EPI: «ChronicKidney
Disease Epidemiology
Collaboration»

Dusan Harmacek

Hintergrund

Eine Proteinurie >3 g/Tag weist oft auf eine Nieren-
erkrankung mit glomeruldrer Beteiligung hin. Wir pra-
sentieren den Fall einer ausgepragten Proteinurie ohne
Vorhandensein einer schweren Nierenerkrankung.

Fallbericht

Anamnese

Ein 6l-jahriger Patient wurde vom Hausarzt wegen
Lumbalgien und linksseitiger Leistenschmerzen mit
C-reaktivem Protein (CRP) >200 mg/1 zugewiesen. Ana-
mnestisch sind eine vor sieben Jahren implantierte
Y-Prothese bei infrarenalem Aneurysma sowie eine
Colitis ulcerosa erwdhnenswert. Die Abklarungen erga-
ben eine Salmonellen-Sepsis mit einer linkseitigen
Coxarthritis und einem Protheseninfekt. Der Patient
wurde resistenzgerecht antibiotisch behandelt und die
Entscheidung zur operativen Sanierung des Prothesen-
infekts wurde getroffen. Praoperativ erfolgte die Ein-
lage eines Doppel-J-Katheters zur Ureterschienung
beidseits, um eine intraoperative Verletzung zu ver-
meiden. Im anspruchsvollen 12-stiindigen geféss-
chirurgischen Eingriff wurde die infizierte Y-Prothese
reseziert, der Infekt auch paraaortal radikal debridiert,
eine arterielle Rekonstruktion mittels boviner Peri-
kard-Y-Prothese auf die beiden Arteriae iliacae exter-
nae mit Revaskularisation beider Arteriae iliacae inter-
nae durchgefithrt und die Rekonstrution mittels
gestielter Omentumplombe biologisch gesichert. Nach
initial unauffalligem Verlauf entwickelte der Patient
am 7. postoperativen Tag einen Harnverhalt nach Dau-
erkatheter-(DK-)Entfernung. Nach DK-Neueinlage kam
es zu einer Polyurie mit Urinmengen bis zu 9 1/24 h.
Ebenso war der Urin milchig triib und die semiquanti-
tative Urindiagnostik ergab eine Proteinurie 4+. Ein ne-
phrologisches Konsilium wurde angefordert.
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Status

Bei der klinischen Untersuchung prasentierte sich ein
afebriler, leicht hypotoner, normokarder Patient mit
Anasarka. Bibasal waren die Atemgerdusche abge-
schwicht. Die Wunde nach medianer Laparotomie sah
reizlos aus. Im Urinbeutel zeigte sich eine milchige,
leicht rotlich gefarbte Fliissigkeit (Abb. 1).

Befunde und Diagnose

Laborchemisch imponierte ein erhéhtes CRP (22 mg/1)
mit einer normalen Leukozytenzahl und einer Andmie
(Hamoglobin 97 g/). Die Nierenfunktion war normal
(Serumkreatinin 79 pmol/l, geschatzte glomerulare
Filtrationsrate [eGFR] nach CKD-EPI' >90 ml/min). Auf-
fallend war eine Hypoalbumindmie (16 g/1). Im Urinsta-
tus zeigten sich eine Proteinurie (4+) sowie eine Gluko-
surie (3+) und eine Erythrozyturie (4+). Leukozyten und
Nitrite im Urin waren negativ. Im Spoturin offenbarten
sich eine deutliche Proteinurie (Protein-Kreatinin-
Ratio 2570 mg/mmol) und Albuminurie (Albumin-Kre-
atinin-Ratio 1191 mg/mmol). Das Urinsediment ergab
eine isomorphe Erythrozyturie, zahlreiche Leukozy-
ten und vereinzelte hyaline Zylinder. Fettkorper oder

'U'}?"

Abbildung 1: Milchige, rotlich gefarbte Flissigkeit im
Urinbeutel (mit freundlicher Genehmigung von Marina
Mayer, Inselspital Bern).
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pathologische Zylinder waren im Urinsediment nicht
vorhanden, jedoch zeigte sich im Spoturin eine Trigly-
zeridkonzentration von 3,71 mmol/l. Das Serumchole-
sterin war normwertig (3,21 mmol/l) und die Serumtri-
glyzeride waren nur leicht erhoht (1,83 mmol/l).
Aufgrund dieser Befunde wurde die Diagnose einer
Chylurie gestellt.

Therapie und Verlauf

Eine fettarme, proteinreiche Kost wurde etabliert, um
die Chylusproduktion zu verringern. Im Verlauf zeigte
sich eine persistierende Flissigkeitssekretion im Be-
reich der distalen Laparotomienaht, sodass bei Ver-
dacht auf einen Platzbauch eine Revisionslaparotomie
erfolgte. Die direkt praoperativ durchgefiihrte retro-
grade Ureteropyelographie ergab keinen Hinweis auf
eine Leckage, die Doppel-J-Katheter wurden als mogli-
che Ursache der Chylurie entfernt. Intraoperativ zeig-
ten sich eine lockere Fasziennaht ohne relevante De-
hiszenz und intraabdominal nur wenig klare freie
Flussigkeit (nlichterner Patient), eine Lymphleckage
paraaortal wurde tiberndht. Am Folgetag trat eine Ma-
krohdamaturie auf mit Harnabflussstorung. Die
schliesslich durchgefiihrte Urethrozystoskopie offen-
barte ein grosses Blasenleck. Es erfolgte eine umge-
hende Revisionslaparotomie mit Uberndhung der
intraperitonealen Blasenldsion und Single-J-Katheter-
einlagen beidseits. Retrospektiv war das Blasenleck be-
reits im Computertomogramm (CT) nach dem Harn-
verhalt (am 7. postoperativen Tag) zu erahnen. Im
Anschluss an diesen Eingriff sistierten die Polyurie
und die Chylurie.

Bei persistierender Aszitessekretion uber die untere
Laparotomienarbe wurde eine weitere Revisions-
laparotomie mit intraperitonealem Onlay-Netz, Revi-
sion der Lymphgefasse und Einlage von zwei Passiv-
drainagen im linken Unterbauch und subhepatisch
durchgefiihrt. Hierunter zeigten sich trockene Wund-
verhiltnisse. Jedoch fand sich eine persistierende
massive Fordermenge der intraabdominellen Draina-
gen mit bis zu 8 1/24 h teils klarem, teils milchigem
Aszites (Aszitesdiagnostik: Triglyzeride 2,35 mmol/];
Albumin 2 g/l; Serum-Aszites-Albumin-Gradient
11 g/1). Ultrasonographisch ergaben sich Zeichen einer
portalen Hypertonie, es wurde die Verdachtsdiagnose
einer noduldren regenerativen Hyperplasie (NRH) der
Leber gestellt. Eine diuretische Therapie wurde einge-
leitet, worunter die Férdermenge der Drainagen deut-
lich abnahm, sodass sie schliesslich bei verheilter
Bauchdecke entfernt werden konnten. Nach der
mehrwochigen Hospitalisation konnte der Patient in
einem guten Allgemeinzustand in eine Rehabilita-
tionsklinik entlassen werden.
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Diskussion

Atiologisch ist die Chylurie als parasitiar und nichtpara-
sitdr klassifizierbar. Die lymphatische Filariose gehort
zu den hdufigsten Ursachen der parasitdren Chylurie in
endemischen Gebieten (Stidost-Asien, Indien, Pazifik,
Afrika, Zentral- und Stidamerika), wobei die Infektion
mit Wuchereria bancrofti 90% der geschatzt 120 Millio-
nen Filarioseféllen ausmacht [1]. Mit einer Chyluriepra-
valenz von 0,7-10% handelt es sich jedenfalls um eine
eher ungewohnliche Spatkomplikation der Filariose
[2, 3]. Nichtparasitare Ursachen der Chylurie sind selten
und werden in der Literatur meistens nur als Fallbe-
richte und Fallserien publiziert. Die hdufigsten Ursa-
chen der Chylurie sind in Tabelle 1 ersichtlich.
Unabhidngig von der Ursache fiihrt eine gestorte Zirku-
lation des retroperitonealen Lymphflusses zu Hyperto-
nie im lymphatischen System, varikdser Dilatation der
Lymphgefisse, Lymphriickfluss und schliesslich zur
Ruptur von Lymphgefissen in die Harnwege — es ent-
steht eine Fistel zwischen dem Lymph- und Harnwegs-
system. In anderen Féllen (Tumoren, Traumata) ent-
steht eine direkte pathologische Kommunikation oder
Leckage von Lymphgefdssen in die Harnwege.

Im Fall unseres Patienten zeigte sich eine ungew6hnli-
che Ursache der Chylurie. Es bestanden einerseits meh-
rere postoperative intraabdominale Lymphlecks mit
relevanter Chylaszitesproduktion. Zusdtzlich kam es
zu einer Dekompensation der bisher unbekannten
portalen Hypertonie bei Verdacht auf NRH der Leber
mit massiver Aszitesproduktion. Vermutlich entstand
die Hepatopathie im Rahmen einer langjahrigen Aza-
thioprintherapie bei Colitis ulcerosa. Durch die frische
Laparotomienarbe und die unentdeckte Blasenleckage
wurde der Chylaszites im Sinne des geringsten Wider-
standes sowohl tiber die Bauchdecke als auch iiber die
Blase drainiert. Der Harnverhalt am 7. postoperativen
Tag war wahrscheinlich der Ausléser der intraperito-
nealen Blasenperforation. Daher muss man davon aus-
gehen, dass die Chylurie in diesem speziellen Fall die
Folge des Chylaszites ist.

Tabelle 1: Die haufigsten Ursachen einer Chylurie
(nach Graziani et al. [5]).

Parasitar Nichtparasitar

Lymphatische Filariose Traumatisch

Zystizerkose Tumoren

Echinokokkose Angeborene Malformationen

(Lymphangiom)

Malaria Schwangerschaft

Ascariasis Aortenaneurysmata

Granulomatdse Infektionen
(Tuberkulose, Mykosen)
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Die Ausscheidung milchigen Urins ist das Hauptmerk-
mal der Chylurie. Die Patientinnen und Patienten kon-
nen asymptomatisch sein oder an kolikartigen Flan-
kenschmerzen leiden, die typischerweise nachts nach
einem fettreichen Essen auftreten. Der Verlauf ist tibli-
cherweise schubférmig remittierend; in etwa der Hal-
fte der Falle tritt eine Spontanremission ein [4]. Im Falle
einer persistierenden Chylurie kann jedoch der Verlust
von fettloslichen Vitaminen, Proteinen und Lympho-
zyten zu einer schweren Malnutrition, einem Immun-
defekt und einer Hyperkoagulabilitdt fiihren [5].

Die chemische Urindiagnostik mittels Teststreifen
zeigt tiblicherweise eine schwere Proteinurie und eine
massige Hamaturie. Der Urin-Teststreifen ist fiir die
Leukozyturie typischerweise negativ (ausser bei Vor-
handensein einer konkomitanten Harnwegsinfek-
tion), da der Test auf Beweis von Granulozytenesterase
basiert. So zeigte sich auch bei unserem Patienten eine
negative Leukozyturie im Urin-Teststreifen, wahrend
in der mikroskopischen Urinsedimentuntersuchung
zahlreiche Leukozyten (Lymphozyten) nachweisbar
waren.

Die Unterscheidung von einem nephrotischen Syn-
drom ist wichtig, da eine Nierenbiopsie oder sogar em-
pirische Therapie mit Immunsuppressiva vermieden
werden kann (Tab. 2). Die Urinsedimentdiagnostik ist
dabei zentral. Im Gegensatz zum nephrotischen Syn-

Tabelle 2: Klinische und laborchemische Charakteristika von Chylurie und

nephrotischem Syndrom.

Chylurie Nephrotisches Syndrom

Ausbruch und Verlauf

e Episodisch und
remittierend

® Erhoht mit fettreicher Diat

® Erniedrigt mit fettarmer
Diat

e Graduell und persistent
® Erhoht mit protein-
reicher Diat

Klinische Pasentation

Flankenschmerz und Nierenkolik +++ -

Odem +/- 4
Hypoalbuminadmie +/- +++
Hypercholesterinamie - +++
Urindiagnostik
Trib und milchig +++ -
Flocken im Urin +++ -
Makrohdmaturie +/- -
Urinsediment
Lymphozyten +++ -
Mikrohamaturie ++ +/-
Erythrozyten Morphologie Isomorph Dysmorph
Pathologische Zylinder - ++

(Erythrozyten-, Wachs-,
Zell-, Lipidzylinder)

Lipidurie

- Fettkorper, Lipidzylinder
(Chylomikronen und
Triglyzeride im Uberstand)
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drom sind bei Chylurie keine Fetttropfchen oder -kor-
per, Lipid-, Wachs- oder Nierenepithelzellzylinder im
Urinsediment vorhanden. Durch die Fistulierung von
Lymphgefdassen zu Harnwegen kommt es hdufig zu
Blutgefdssverletzungen mit Himaturie. Die Erythrozy-
ten im Urinsediment sind isomorph verglichen mit
einer dysmorphen Erythrozyturie bei glomeruldrer
Héamaturie. Differentialdiagnostisch kommt bei einem
truben Urin auch eine massive Kristallurie infrage. Der
Befund von Kalziumphosphatkristallen im alkalischen
Urin oder von Harnsdurekristallen im sauren Urin ist
diagnostisch.

Die weitere Diagnostik fokussiert auf die exakte Lokali-
sation der pyelolymphatischen Kommunikation. Ultra-
sonographisch kann bereits beim Befund einer Ektasie
des Nierenbeckenkelchsystems zwischen einem uni-
oder bilateralen Problem unterschieden werden. Die
urologische Abklarung mittels Ureteropyelographie
kann eine direkte Visualisierung einer Fistel ermdgli-
chen; sie ergibt jedoch wenig Information tber die
komplexe Lymphgefissanatomie. Ein CT bietet oft
keine bessere Diskriminationsfahigkeit, da die Lymph-
gefdsse mit jodhaltigen Kontrastmitteln nicht gut dar-
stellbar sind. Das CT ermdoglicht jedoch, nichtparasitare
Ursachen der Chylurie zu entdecken [6]. Dank der bes-
seren Abbildung von Weichgewebe bietet eine Magnet-
resonanztomographie (MRT) eine bessere Darstellung
des Retroperitoneums. In einigen in der Literatur be-
schriebenen Fillen konnte durch eine moderne 3D-
MR-Lymphangiographie die lympho-urinare Kommu-
]. Als
Goldstandard fiir die Darstellung des Lymphgefiss-

nikation genau demonstriert werden [7,

systems gilt eine Lymphangiographie. Dieses technisch
anspruchsvolle Verfahren erfordert eine Punktion von
kleinen Lymphgefdassen am Fussriicken, das Einsprit-
zen von fetthaltigem Kontrastmittel in das Lymphge-
fasssystem gefolgt von seriellen abdominell-pelvinen
Roéntgenaufnahmen [9, 10]. Die diagnostische Lymph-
angiographie ist bisweilen therapeutisch dank der skle-
rosierenden Eigenschaften der eingesetzten Kontrast-
mittel. Eine nichtinvasive und vergleichbar genaue
Alternative zur Lymphangiographie bietet die Lymph-
szintigraphie [11].

Aufgrund der hohen Rate an Spontanremissionen ist
die Chylurie in mild verlaufenden Fallen oft nicht the-
rapiebediirftig [4]. Bei Patientinnen und Patienten mit
persistierender Chylurie und Zeichen der Malnutri-
tion ist eine fettarme und proteinreiche Didt supple-
mentiert mit mittelkettigen Triglyzeriden indiziert
[12]. Falls eine konservative didtetische Behandlung
nicht ausreicht, kann die Instillation von sklerosieren-
den Substanzen (wie z.B. Silbernitrat) ins Nierenbe-
cken versucht werden [13]. In refraktaren Fillen ist die
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chirurgische oder retroperitoneoskopische renale pe-
dikuldre lymphatische Diskonnektion die Methode
der ersten Wahl [14].

Obwohl die Chylurie eine seltene postoperative Kom-
plikation darstellt, sollte man bei einer Konstellation
von ausgepragter Proteinurie ohne Hinweise auf eine
glomeruldre Schrankenstérung an eine Chylurie den-
ken. Bei Chylurie als Traumafolge miissen auch atypi-
sche Lokalisationen der Lymphleckage in Betracht ge-
zogen werden.

Disclosure statement
Die Autoren haben deklariert, keine finanziellen oder persénlichen
Verbindungen im Zusammenhang mit diesem Beitrag zu haben.

Das Wichtigste flir die Praxis

e Die Chylurie ist eine ungewohnliche Ursache einer Proteinurie.

e Eine schubformige Ausscheidung von milchigem Urin, abhangig von der

Nahrungsaufnahme, ist flir eine Chylurie typisch.

e |Im Unterschied zum nephrotischen Syndrom zeigt sich bei Chylurie ein

inaktives Urinsediment mit isomorphen Erythrozyten. Der Triglyzerid-

nachweis im Urin ist pathognomonisch.

e |st die Diagnose einer Chylurie bestatigt, missen in einem zweiten
Schritt die Ursache eruiert und der Ort der pathologischen Kommunika-
tion zwischen Lymph- und Harnwegssystem lokalisiert werden.

e |n etwa der Halfte der Falle tritt eine Spontanremission ein.
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