
1	 Definitionen 	
und Klassifikationen

Die Detrusor- und Sphinkterdysfunk-
tionen im Rahmen von dysraphischen 
Hemmungsfehlbildungen umfassen funk-
tionelle Störungen von Harnblase und 
Schließmuskel, die mit sekundären pa-
thologisch-anatomischen Veränderungen 
des unteren und oberen Harntraktes ver-
gesellschaftet sein können.

Es werden vier Typen der Detrusor- 
und Sphinkterdysfunktion unterschieden 
(. Abb. 1):

Typ 1	� Detrusorunteraktivität und Sphink-
terunteraktivität,

Typ 2	� Detrusorunteraktivität und Sphink-
terüberaktivität,

Typ 3	� Detrusorüberaktivität und Sphink-
terunteraktivität,

Typ 4	� Detrusorüberaktivität und Sphink-
terüberaktivität (Detusor-Sphink-
ter-Dyssynergie).

Die Lokalisation (Höhe) der dysraphi
schen Störung definiert nicht den Typ 
der neurogenen Detrusor- und Sphink-
terfunktionsstörung. Veränderungen des 
Lähmungsniveaus sind im Verlauf mög-
lich. Diese können z. B. bei Vorliegen 
eines „tethered cord“ im Verlauf des Kör-
perwachstums auftreten.

Symptomatik und Risiken der 
Blasen- und Sphinkterdysfunktion

1.	� Harninkontinenz,
2.	� Restharnbildung,
3.	� Harnweginfektion,
4.	� sekundärer vesikoureteraler Reflux,
5.	� Niereninsuffizienz,
6.	� Urolithiasis begünstigt durch Rest-

harn/Obstruktion,
7.	� sekundäre obstruktive Uropathie.

Parameter zur Beurteilung des 
Risikos für den oberen Harntrakt
Bei bis zu 50% der Patienten kommt es 
im Langzeitverlauf zu pathologischen 
Veränderungen des oberen Harntraktes. 
Prognostische Parameter zur Risikobeur-
teilung sind:
1.	� „Detrusor-Leak-Point-Pressure“ (LPP): 

Ein LPP von >40 cm H2O führt oh-
ne entsprechende Therapie in bis zu 
80% zur Verschlechterung der Nie-
renfunktion (1)

2.	� Blasencompliance: Eine Blasencompli-
ance <10 ml/cm H2O führt zur Ver-
schlechterung der Nierenfunktion [1]

3.	� Detrusor-Sphinkter-Dyssynergie 
(DSD): Bis zu 72% der Patienten mit 
einer DSD entwickeln ohne entspre-
chenden Therapie eine Verschlechte-
rung der Nierenfunktion [2]

4.	� „Hostility Score“: Es wird hier eine Mo-
difikation des „Hostility Scores“ von 
Galloway [3] dargestellt, welcher sich 
im Vergleich zum Original als prakti-
kabler erwiesen hat (. Tab. 1). Er er-
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laubt die Beurteilung des individuellen 
Risikos einer Verschlechterung der 
Nierenfunktion durch Punktebewer-
tung folgender Parameter:
F	�vesikorenaler Reflux,
F	�Blasenkapazität: Altersnorm der 

Kapazität der Blase (ml) =  
30 × Alter in Jahren + 30,

F	�Spitzendruck bei autonomen Kon-
traktionen (Hyperreflexie),

F	�LPP,
F	�Blasen-Sphinkter-Verhalten bei 

Entleerung (. Tab. 2).

(Score 0: geringes Risiko; Score 10: hohes 
Risiko).

2	 Untersuchungsparameter 
und -zeitpunkte

Die urologische Diagnostik hat v. a. drei 
Besonderheiten während der kindlichen 
Entwicklung Rechnung zu tragen:
1.	� Während der gesamten Entwicklung 

kann sich der Typ der neurogenen 
Blasenfunktionsstörung ändern [4]. 
In Abhängigkeit davon ändert sich 
auch das Risiko für Schädigungen des 
Nierenparenchyms durch vesikore-
nalen Reflux, Harntransportstörung 
und/oder rezidivierenden Pyeloneph-
ritiden [5]. Nur ein sehr geringer Pro-
zentsatz (<10%) der Kinder mit einer 
Meningomyelozele wird ohne Thera-
pie kontinent [6].

2.	� Mehr als ein Drittel der Änderungen 
des Störungsmusters mit schwerwie-
genden Folgen für den oberen Harn-

trakt ereignen sich im 1. Lebensjahr. 
Der Anteil der Kinder mit Verände-
rungen und konsekutiven Komplika-
tionen steigt bis zum Ende des 2. Le-
bensjahres auf bis zu 80% an [5, 7]. 
Die neurologischen und orthopä-
dischen Probleme korrelieren nicht 
unbedingt mit den urologischen. So 
können Patienten mit einer guter 
Funktion der Extremitäten (Geher) 
massive urologische Probleme haben 
oder im Verlauf entwickeln [8].

3.	� Auch bei anfänglich unauffälligen 
Kindern (normaler neuro-urolo-
gischer Status nach neurochirur-
gischer Versorgung) kommt es in-
nerhalb der ersten 6 Lebensjahre bei 
einem Drittel der Kinder zu urolo-
gischen Problemen [9], meist auf-
grund eines „tethered cord“.

Dem frühzeitigem Einsatz einer kindge
rechten urodynamischen Funktionsdi-
agnostik (ggf. Videourodynamik) und 
konsequenten, regelmäßigen Verlaufs-
kontrollen kommt daher eine herausra-
gende Bedeutung zu.

Screening und Verlaufskontrollen

Empfohlene Zeitpunkte von Routineun-
tersuchungen bei unkompliziertem klini
schem Verlauf zeigt . Tab. 3.

Bei unkompliziertem klinischem Ver-
lauf und Inkontinenz ohne Restharnbil-
dung in Folge eines unteraktiven Sphink-
ters kann die Anzahl der Kontrollen in-
dividuell reduziert werden. Kommt es je-

doch zu den im Folgenden aufgeführten 
Veränderungen, müssen wieder engma-
schigere Kontrollen angestrebt werden.

Eine intensivierte Verlaufsdiagnostik 
ist bei erhöhtem Risiko für die Nieren-
funktion sinnvoll, insbesondere in fol-
genden Situationen:
F	�Rezidivierende, symptomatische 

(und/ oder fieberhafte) Harnwegin-
fektionen,

F	�Nachweis eines vesikorenalen Re-
fluxes,

F	�assoziierte Harnwegfehlbildungen 
(ureteropelvine Stenose, Einzelniere),

F	�beginnende Low-compliance-Blase 
(Kapazität bei 30 cm H2O Basisdruck 
<65% der Altersnorm),

F	�Detrusor-Sphinkter-Dyssynergie 
(LPP>40 cm H2O), [1, 10],

F	�ausgeprägte Detrusorüberaktivität 
[Kontraktionen >40 cm H2O bei ge-
ringer Füllung (z. B. <20% der alters-
entsprechenden Norm)],

F	�Rückenmarkveränderungen: „tethered 
cord“, Syringo(hydro)myelien, Rücken
markzysten u. a.

Modifikationen der Verlaufskontrollen 
und Intervalle sind evtl. erforderlich in 
Abhängigkeit von:
F	�Compliance des Patienten bzw. der 

Eltern,
F	�psychosoziales Umfeld,
F	�assoziierte ZNS-Veränderungen und 

deren Dynamik,
F	�postoperativen Veränderungen nach 

ZNS-Operationen,
F	�Umstellung der bisherigen Therapie,
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Abb. 1 8 Die 4 Typen der neurogenen Detrusor- und Sphinkterdysfunktion 
in Abhängigkeit von der Pathologie des Sphinkters und der Blase. Eine nor-
male Funktion des Sphinkters bzw. der Blase wird bewusst nicht berück-
sichtigt, da hier keine weitere Therapie notwendig ist
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Abb. 2 8 Messparameter bei der Beurteilung der Nierenbeckenkelchdila-
tation: a maximaler Längsdurchmesser, b Querdurchmesser in Hilusebene, 
c Tiefendurchmesser in Hilusebene, d extrarenale Nierenbeckenweite  
in Hilusebene im Querschnitt, e intrarenale Nierenbeckenweite in Hilus
ebene im Querschnitt, f maximale Kelchweite im Querschnitt, g schmalster 
Abstand Parenchymaußenkontur - Kelch = Parenchymdicke
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F	�Veränderungen der urologischen 
Symptomatik (z. B. rezidivierende 
Harnweginfektionen, Pyelonephritis),

F	�Veränderungen von Miktionsmuster/
Harninkontinenz,

F	�erhebliche Veränderungen peripher-
neurologischer Befunde (z. B. Zunah-
me einer muskulären Hypertonie).

Weiterhin ist eine urodynamische Dia-
gnostik vor medikamentösen Maßnah-
men (z. B. anticholinerger Therapie, sym-
pathikolytischer Therapie o.a.) bzw. vor 
Planung operativer Interventionen am 
Harntrakt unerlässlich, ebenso im An-
schluss an die operative Lyse eines „te-
thered cord“, da es hierdurch zu deut-
lichen Veränderungen im Typ und Aus-
prägungsgrad der neurogenen Blasenstö-
rung kommen kann.

An die kinderurologisch-nephrolo-
gische Diagnostik werden im Einzelnen 
folgende Mindestanforderungen gestellt:

2.1	 Urologische Anamnese

F	�Häufigkeit des Windelwechsels,
F	�bei älteren Kindern:
1	�Miktionsfrequenz (wenn möglich 

Miktionstagebuch über 48 h),
1	Miktionsvolumina (wenn möglich 
Miktionstagebuch über 48 h),
1�	Häufigkeit und Volumen des unwill-

kürlichen Harnverlusts (wenn mög-
lich: Miktionstagebuch über 48 h).

F	�CIC-Frequenz und Zeitpunkte,
F	�entleerte Urinmenge beim CIC (24-h-

Protokoll),
F	�Einlage eines Nachtkatheters,
F	�Harnweginfektionen (asymptoma-

tisch/symptomatisch, febril/afebril),
F	�aktuelle Medikation,
F	�Änderungen des neurologischen Be-

fundmusters,
F	�Gewichtsveränderungen.

2.2	 Urindiagnostik (Nativurin)

Nach entsprechender Reinigung des äu-
ßeren Genitale kann der Urin bei Säug-
lingen mit den handelsüblichen Klebe-
beuteln gewonnen werden. Bei Patienten, 
welche den CIC durchführen, wird der 
Katheterurin untersucht. Im Rahmen ei-
ner Infektion ist bei Kindern ohne CIC 
u. U. die Uringewinnung durch eine di-
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Urologische Erkrankungen bei Patienten mit 
Meningomyelozele. Diagnostik und Management

Zusammenfassung
Die Behandlung von Kindern und Jugend-
lichen mit Meningomyelozele hat in den letz-
ten 30 Jahren einen deutlichen Wandel erfah-
ren. Die Etablierung der Pharmakotherapie, 
des sauberen Einmalkatheterismus (clean in-
termittent catheterization, CIC) und der In-
fektionsprophylaxe hat die Prognose der Pa-
tienten verbessert und zu neuen therapeu-
tischen Strategien geführt. Die interdiszip-
linäre Zusammenarbeit von Neonatologen, 
Neurochirurgen Neuropädiatern, Kinderuro-
logen, pädiatrischen Nephrologen, Kinderor-
thopäden und Kinderchirurgen führt zu einer 
Optimierung der individuellen Therapie.

In der vorliegenden Konsensusempfeh-
lung werden Definitionen und Klassifikati-
onen, Untersuchungsmethoden und deren 
idealer Zeitpunkt dargestellt und im Einzel-

nen erläutert. Hierzu gehören die konserva-
tiven und operativen Therapieoptionen bei 
neurogener Blasenentleerungsstörung, die 
orthopädischen Probleme, die erhöhte Inzi-
denz der Latexallergie, Therapieoptionen der 
Darmentleerung, die Auswirkungen der neu-
rologischen Grunderkrankung auf Sexualität 
und Fertilität, Diagnostik und Therapie von 
Harnweginfektionen sowie die Besonder-
heiten Patientencompliance im Verlauf.

Schlüsselwörter
Neurogene Blase · Meningomyeloze-
le · Pharmakotherapie · CIC · Antibiotische 
Infektionsrophylaxe · Harnweginfektion · 
Latexallergie · Darmentleerungsstörung · 
Harnableitung

Urological problems in patients with meningomyelocele. 
Diagnostic studies and management*

Abstract
Since the 1980s the management of children 
and adolescents with meningomyelocele 
has undergone major changes. The introduc-
tion of pharmacotherapy with antimuscarin-
ic agents, clean intermittent catheterization 
(CIC) and antibacterial prophylaxis has revo-
lutionized the management of children with 
neurogenic bladder. The co-operation be-
tween neonatologists, neurosurgeons, pae-
diatric neurologists, paediatricians, paediat-
ric urologists, paediatric nephrologists, paedi-
atric orthopaedists and paediatric surgeons is 
necessary to achieve an optimized therapy in 
each individual patient.

In this interdisciplinary consensus paper 
we provide definitions and classifications as 

well as a timetable for the appropriate inves-
tigations. The conservative and surgical op-
tions are explained in detail. A short review is 
given concerning orthopaedic management, 
incidence of latex allergy, options for bowel 
management, diagnosis and treatment of uri-
nary tract infections, problems with sexuality 
and fertility as well as the long-term compli-
ance of these patients and their relatives.

Keywords
Neurogenic bladder · Meningomyelocele ·  
Pharmacotherapy · Clean intermittent 
catheterization · Antibacterial prophylaxis · 
Urinary tract infection · Latex allergy · Bowel 
function · Urinary diversion
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rekte Blasenpunktion notwendig (s. auch 
Kap. Harnweginfektionen):
F	�Teststreifen: Nitrit, Leukozytenestera-

se, Eiweiß,
F	�mikroskopisch: Leukozyten, Zylinder,
F	�Mikrobiologie: Keime, Resistenztes-

tung (bei entsprechender Indikation).

2.3	 Urologische Sonographie

Vor der detaillierten sonographischen 
Untersuchung wird auf eine angemessene 
orale Hydratation besonderer Wert gelegt. 
Angestrebt wird eine Untersuchung so-
wohl bei gefüllter, als auch entleerter Bla-
se [11]. Das Augenmerk liegt v. a. auf fol-
genden Befunden (. Abb. 2, 3):

F	�Nierenvolumen (u. a. zur Erfassung 
einer kompensatorischen Hypertro-
phie der kontralateralen Niere). An-
näherungsrechnung: Länge × Breit
e × Tiefe × 0,5; Berechnung der ge-
wichtsbezogenen Perzentile nach 
Dinkel et al. [12],

F	�Parenchymechogenität und kortiko-
medulläre Differenzierbarkeit,

F	�Nierenbeckenweite in mm im Hilus-
querschnitt, Klassifikation der Nie-
renbeckendilatation,

F	�Kelchkonfiguration,
F	�prävesikale Harnleitererweiterung,
F	�assoziierte Harnweganomalien,
F	�Ureterperistaltik,
F	�Blasenfüllung (entleert, mäßig gefüllt, 

stark gefüllt),
F	�Blasenwandkonfiguration und -dicke, 

Divertikel/Pseudodivertikel.

2.4	 Miktionszystourethrogramm  
(MCU)

Das radiologische MCU in Durchleuch-
tungstechnik ist in der Primärdiagnos-
tik die Untersuchungsmethode der ers-
ten Wahl, falls keine Videourodynamik 
zur Verfügung steht. Die Kontrastmit-
telapplikation erfolgt über einen trans
urethralen Blasenkatheter oder über eine 
suprapubische Blasenpunktion. Beurteilt 
werden: Blasenwanddicke, Blasenhalsöff-
nung, Engstellung des Sphincter externus 
und vesikorenaler Reflux.

Die Klassifikation eines vesikorenalen 
Refluxes erfolgt nach den Vorgaben der 
Internationalen Refluxstudie (. Abb. 4), 
[13].

2.5	 Zystomanometrie/
Videourodynamik

Die Zystomanometrie ist essentieller Be-
standteil der urologischen Diagnostik. 
Orientierend kann die isolierte intrave-
sikale Druckmessung zur Erfassung des 
„leak point pressure“ (LPP) als Funktions-
untersuchung mit geringerem materiel-
lem Aufwand eingesetzt werden. Als LPP 
wird der Wert des intravesikalen Dru-
ckes bezeichnet, bei dem es zum Urinver-
lust kommt. Als „Detrusor – leak-point-
pressure“ wird der Wert bezeichnet, bei 
welchem es allein durch die Erhöhung 
des Detrusordruckes bei der Low-com-

Tab. 1  Modifizierter „Hostility Score“ zur Beurteilung des Risikos für eine Einschränkung 
der Nierenfunktion

Scoreparameter 0 1 2

Reflux 0 I.–II.° ≥III.°

Maximale funktionelle Blasenkapazität (ml)  
[als % der Altersnorm]

>80 50–80 <50

Spitzendruck bei autonomer Kontraktion 
[cm H2O]

<15 15–40 >40

LPP [cm H2O] <25 25–40 >40

Sphinkter Entspannt Nicht entspannt Dyssynerg

Tab. 2  Risiken bei den 4 Typen der neurogenen Blasen- und Sphinkterdysfunktion. 
Symptome und Risiken für die Nierenfunktion ohne Therapie  
(Cave: Es handelt sich um ein dynamisches Krankheitsbild)

Typ Störung der 
Blasenentleerung

Inkontinenztyp Risiko für eine Verschlech-
terung der Nierenfunktion

1
Detrusor unteraktiv
Sphinkter unteraktiv

 
+/–

 
Stressinkontinenz

 
0

2
Detrusor unteraktiv
Sphinkter überaktiv

 
+++

 
Überlaufinkontinenz

 
++

3
Detrusor überaktiv
Sphinkter unteraktiv

 
+/–

 
Reflexinkontinenz, 
Stressinkontinenz

 
++

4
Detrusor überaktiv
Sphinkter überaktiv

 
+++

 
Reflexinkontinenz, 
Überlaufinkontinenz

 
+++

Tab. 3  Empfohlene Untersuchungen und Untersuchungszeitpunkte

  Neuge
borene

6–12  
Wochen

6 Monate 9 Monate 12  
Monate

6-monatlich 
bis Ein
schulung

Jähr-
lich

Urologische Anamnese   X x x x x x

Urindiagnostik X X X X X X X

Sonographie (Nieren, 
Blase, Restharn)

X X X (X) X X X

Labor (Krea., GFR)   X     X   X

Orientierende Zysto
manometriea

  x x   x   x

Videourodynamik  
incl. MCUa

  X     (Xa)   (X*)

Blutdruck       x   x x

Szintigramm  
(MAG III/DMSA)

Optional bei Verdacht auf Harntransportstörung/Nierenparenchym
schädigung

aEine Videourodynamik inklusive MCU sollte als Ausgangsbasis innerhalb des 1. Lebensjahres – vorzugs-
weise in den ersten 3 Lebensmonaten – angestrebt werden. Eine orientierende Zystomanometrie kann 
zur Verlaufskontrolle dienen.
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pliance-Blase ohne Erhöhung des intra-
abdominellen Druckes zum Urinverlust 
kommt [14]. Der Urinverlust beim Pres-
sen („Valsalva – leak-point-pressure“) 
oder beim Husten („Cough – leak-point-
pressure“) ist auf einen erhöhten intraab-
dominellen Druck zurückzuführen [14]. 
Der LPP ist von der Blasencompliance, 
dem urethralen Verschlussdruck und der 
Detrusordruckamplitude beim Auftreten 
unwillkürlicher Detrusorkontraktionen 
abhängig. Bei der Bestimmung des LPP 
ist es wesentlich, die dazugehörige intra-
vesikale Druckkurve im Verlauf zu beur-
teilen, da es bei einer erhöhten Spastizität 
des Beckenbodens trotz höherer intrave-
sikaler Drücke nicht zu einem Urinverlust 
kommen muss, der aber dann bei nach-
lassender Spastizität des Beckenbodens 
unter niedrigeren intravesikalen Drü-
cken eintreten kann. Bei dieser Konstel-
lation würde ein hohes Risiko der Schädi-
gung des oberen Harntraktes falsch-nied-
rig beurteilt werden [15]. Eine weitere Feh-
lerquelle stellt die Stärke des transureth-
ral liegenden Katheters dar, da der LPP 
durch die Katheterstärke beeinflusst wird 
[16], Empfehlenswert ist ein 6-Charr.-Ka-
theter. Trotz dieser Einschränkungen ist 
der LPP ein wichtiger prognostischer Pa-
rameter zur Einschätzung des Risikos für 
die Integrität der oberen Harnwege und 

des Nierenparenchyms bei vorliegender 
Blasenfunktionsstörung [1]. Insbesonde-
re in den ersten beiden Lebensjahren ist 
seine regelmäßige Messung unverzicht-
barer Bestandteil der Routinekontrollun-
tersuchungen bei Kindern mit neurogener 
Blasenfunktionsstörung.

Mögliche Messung des LPP
Der Blasendruck kann bei der orientie-
renden Zystomanometrie mittels eines 
doppellumigen urodynamischen Mess-
katheters oder mittels eines Infusions-
schlauchsystems über einen kleinlumigen 
(6 Charr.) Blasenkatheter bestimmt wer-
den. Die Blasenfüllung erfolgt mit nied-
riger Blasenfüllungsrate (. Abb. 5).

Videourodynamik
Die Durchführung der Videourodynamik 
(. Abb. 6) bei Säuglingen und Kindern 
auf dem „großen urodynamischen Mess-
platz“ ist spezialisierten Zentren vorbehal-
ten. Sie ist essentieller Bestandteil der uro-
logischen Basisdiagnostik. Vor der Unter-
suchung wird eine Harnweginfektion aus-
geschlossen.

Nach ausführlicher Aufklärung der 
Eltern und – wenn möglich – des Kin-
des, erfolgt die Videourodynamik in stan-
dardisierter Technik (in einer kindge-
rechten und entspannten Atmosphäre) 

über einen transurethral oder suprapu-
bisch eingelegten doppellumigen Mess-
katheter (6 Charr.), einen rektalen Abdo-
minaldruckaufnehmer und mittels peri-
nealer Oberflächenklebeelektroden zur 
Ableitung der muskulären Aktionspoten-
tiale des Beckenbodens (Beckenboden-
EMG). In Durchleuchtungstechnik über 
ein digitales Bildwandlersystem mit mini-
maler Strahlenbelastung (Gonadenbelas-
tung bei Mädchen <0,25 mS, bei Knaben 
<0,26 mS) werden in der Füllungs- und 
Entleerungsphase Blasen- und Urethra-
konfiguration und ggf. ein vesikorenaler 
Reflux dargestellt und dokumentiert (er-
setzt damit das isolierte konventionelle 
MCU) (18). Erfolgt die Untersuchung im 
Sitzen, so wird auch der Harnstrahl doku-
mentiert (Uroflowmetrie). Die Füllungs-
rate des 30–37°C warmen Gemisches aus 
physiologischer Kochsalzlösung (0,9%) 
und Kontrastmittel (2:1) beträgt zwischen 
5 und 30 ml/min, entsprechend dem Pa-
tientenalter (5–10% der zu erwartenden 
Blasenkapazität). Bei Kindern >5 Jahren 
wird das Auftreten von messbaren auto-
nomen Detrusorkontraktionen als Detru-
sorüberaktivität gewertet [18]. Die Mes-
sung wird mindestens ein- bis 2-mal wie-
derholt, um Artefakte auszuschließen und 
eine bessere Objektivierung der urodyna-
mischen Befunde zu erreichen. Der Car-

normal I II III IV

Abb. 3 8 Klassifikation der Nierenbeckenkelch-
dilatation schematisiert nach der Konsensus-
gruppe [11]

I II III IV V

Abb. 4 7 Refluxklassifikati-
on schematisiert nach den 

Richtlinien der „Internati-
onal Reflux Study Group“. 

(Mod. nach Lebowitz [13]). 
Die Durchführung eines se-

paraten MCU ist entbehr-
lich, wenn eine Videouro-

dynamik durchgeführt wird
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Abb. 5 7 Bestimmung 
der Blasencompliance 

und des LPP bei der 
orientierenden Zysto-

manometrie. Folgende 
Parameter werden do-
kumentiert: a funktio

nelle Blasenkapazi-
tät (im ml), b „Compli-
ance“ (in ml/cm H2O), 

c „leak point pressu-
re“ (in cm H2O), d Rest-
harn (in ml). (Aus [17])
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bachol-Test und der Eiswassertest erbrin-
gen bei Kindern mit neurogener Blasen-
störung bei MMC keine zusätzlichen Er-
kenntnisse.

Ein Urethradruckprofil erlaubt bei äl-
teren Kindern mit Harninkontinenz, bei 
denen eine evtl. operative Intervention 
geplant ist, die Beurteilung der Sphink-
terkompetenz. Die Durchführung erfolgt 
mittels Mikrotipkatheter analog zur Tech-
nik im Erwachsenenalter bei einer Blasen-
füllung von etwa 50% der maximalen Bla-
senkapazität. Normwerte für Kinder gibt 
es bisher nicht [18].

Dokumentiert werden:
F	�funktionelle Blasenkapazität in ml 

unter Berücksichtigung des intravesi-
kalen Druckes [19],

F	�Compliance in ml/cm H2O,

F	�Blasenkapazität zum Beginn der 
Überaktivität des Detrusors,

F	�maximaler intravesikaler Druck in 
cm H2O,

F	�LPP in cm H2O,
F	�Beckenboden-EMG,
F	�ggf. Uroflowmetrie,
F	�radiologischer Befund (Blasenwand-

morphologie, Reflux, Blasenhalsöff-
nung, Urethrakonfiguration).

Die Klassifikation erfolgt nach den Leit-
linien des Arbeitskreises Funktionsdia
gnostik und der „Children’s Continence 
Society“ (ICCS), [15, 18, 20, 21].

Langzeiturodynamik
Ein Vorteil der Langzeiturodynamik ist 
die natürliche Blasenfüllung bei relativ 
ungestörter normaler Aktivität des Kin-

des in gewohnter Umgebung [22]. Hier-
durch können gerade bei einer Diskre-
panz zwischen Klinik und einem unauf-
fälligen Befund der Videourodynamik re-
präsentative Untersuchungsergebnisse er-
zielt werden. Bei Kindern mit neurogener 
Blase in Folge einer MMC sowie bei den 
weiter bestehenden technischen und ap-
parativen Problemen der Registrierung 
der Langzeiturodynamik, hat diese der-
zeit keine klinische Relevanz.

2.6	 Szintigraphie

Die statische Nierenszintigraphie (DM-
SA-Scan) dient zur Erfassung von Perfu-
sionsstörungen des Nierenparenchyms, 
die z. B. bei segmentaler Pyelonephri-
tis oder etablierten (pyelonephritischen) 
Parenchymdefekten auftreten [23]. Sie er-
laubt zudem die Bestimmung der seiten-
getrennten Nierenfunktion. Das Verfah-
ren ist relativ strahlenbelastend, sodass die 
Untersuchung nur aus gezielter Indikation 
und mit vorhersehbaren therapeutischen 
Konsequenzen (nicht als Screeningdia
gnostik) durchgeführt werden sollte.

Die Diureseszintigraphie mit MAG 
III (99mTechnetium-Mercaptoacetyltri-
glycerin) dient der Bestimmung der sei-
tengetrennten Nierenfunktion und der 
Harnabflussverhältnisse bei Verdacht auf 
Harntransportstörung. Durchführung 
und Bewertung der Diureseszintigraphie 
sollten unter Berücksichtigung der bereits 
publizierten Konsensuspapiere nuklear-
medizinischer und interdisziplinärer Ar-
beitsgruppen erfolgen [11, 23].

2.7	 Labordiagnostik: 
Nierenfunktion

Für die Beurteilung der Gesamtnieren-
funktion eignet sich das Serumkreatinin. 
Die glomeruläre Filtrationsrate kann mit 
der Schwartz-Formel aus aktuellem Se-
rumkreatinin und Körperlänge geschätzt 
werden: glomeruläre Filtrationsrate (ml/
min × 1,73 m2) = k × L/KreaS (k = Kor-
rekturfaktor; L = Körperlänge in cm; 
KreaS = Kreatinin im Serum in mg/dl, 
. Tab. 4, [24]). Bei Patienten mit hoher 
Läsion und damit assoziierter muskulärer 
Hypotrophie ist die Schwartz-Formel nur 
bedingt einsetzbar. Sie ist für gesunde 
Kinder validiert.

Abb. 6 8 Beispiel einer Videourodynamik mit simultaner Registrierung von intravesikalen  
und abdominellen Drücken, Beckenbodenaktivität und Uro-Flow
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2.8	 Blutdruck

Zum Ausschluss einer renalen arteriellen 
Hypertonie werden regelmäßige jährliche 
Blutdruckkontrollen empfohlen. Technik 
und Interpretation sollten sich an aktuellen 
Vorgaben der Pädiatrie orientieren [25].

3	 Managementstrategien

Therapieziele

Es wird zwischen Primärstrategien und 
Sekundärstrategien unterschieden, welche 
sich an der Pathogenese der vier verschie-
denen Typen der Detrusor- und Sphink-
terdysfunktion orientieren (. Tab. 5).

Die Therapieziele umfassen in hierar-
chischer Reihenfolge:
1.	� Protektion bzw. Verbesserung der 

Nierenfunktion,
2.	� Optimierung der Blasenentleerung,
3.	� Harnkontinenz.

Therapieoptionen

Die Primärtherapie richtet sich nach dem 
Typ der Blasenentleerungsstörung, die Se-
kundärtherapie nach den therapeutischen 
Zielen. Das Vorgehen ist individuell anzu-
passen und beinhaltet eine Therapieeska-
lation (. Tab. 6).

3.1	 Management Hochdruckblase  
(überaktiver Detrusor/Low- 
compliance-Blase)

Das primäre Ziel ist es, das Risiko für die 
Nierenfunktion zu senken. Dies geschieht 
durch die Senkung des Blasendrucks auf 
wesentlich unter 30–40 cm H2O unter 
Vermeidung hoher Spitzendrücke und 
Steigerung von Kapazität sowie Compli-
ance der Blase.

3.1.1	 Konservative Therapie

3.1.1.1 Antimuskarinika.  Die initiale 
Therapie besteht in der oralen Gabe von 
Antimuskarinika, wobei derzeit die größ-
te Erfahrung mit der Gabe von Oxybuty-
nin vorliegt, welches auch bei Kindern im 
1. Lebensjahr eingesetzt werden kann.
F	�Applikation:
1	oral,
1	ggf. intravesikal (Oxybutynin)

F	�Medikamente:
1�Oxybutynin (bei Kindern ab dem 6. 

Lebensjahr zugelassen, jedoch auf-
grund der langjährigen Erfahrung 
kann es bereits im ersten Lebens-
jahr eingesetzt werden),

1	�(Cystonorm® 5 mg, Dridase® 5 mg, 
Oxyb® 5 mg AbZ, Oxybugamma® 
2,5/5 mg, Oxybutin 5 mg Holsten®, 
Oxybuton® 5 mg, Oxybutynin® 
2,5/5 mg von ct, Oxybutynin® AL5, 
Oxybutynin HEXAL® 2,5/5 mg, 
Oxybutynin MaxMedic® 5 mg, Oxy-
butynin-ratiopharm® 2,5 mg/5 mg, 
Oxybutinin Sandoz® 5 mg Tablet-
ten, Oxybutynin STADA® 5 mg,  
Oxymedin® 2,5 mg/5 mg,  
Ryol® 5 mg, Spasyt® 5 mg),

1	Dosierung oral:
1	�Kinder: 0,1–0,3 (intravesikal  

0,7–0,9) mg/kg KG/Tag,
1	�Erwachsene: 2×2,5 mg bis 3×5 mg 

(maximal auch 4×5 mg  
(Cave: Nebenwirkung),

1	intravesikal bis 0,7 mg/kg KG/Tag.
1�Propiverin (bei Kindern zugelassen),
1	�(Mictonetten® Dragees 5 mg, Micto-

norm® Dragees 15 mg),
1	�Dosierung: 0,4 mg/kg KG  

(12-stündlich).

F	�Bei Kindern nicht zugelassen:
1Darifenacin
1	(Emselex® 7,5 mg Retardkapsel)
1	�Dosierung: 1×7,5 mg bis max. 

2×7,5 mg/Tag.
1Solifenacin
1	(Vesikur® 5 mg)
1	�Dosierung: 5 mg bis maximal 

10 mg/Tag.
1Tolterodin
1	�(Detrusitol® 1/2 mg, Detrusitol®  

retard 4 mg)
1	�Dosierung: bis zu 2×2 mg oder 

1×4 mg ret./Tag.
1Trospiumchlorid
1	�(Spasmex® 5/15/30 mg, Spasmolyt® 

10/20 mg, Spasmo-Rhioval® TC 20, 
Spasmo-Urgenin® TC 5 mg, Trospi® 
30 mg)

1	Dosierung: bis zu 3×15 mg/Tag.

Bei bis zu 93% der Patienten zeigt sich 
bei frühzeitigen Einsatz von Oxybuty-
nin ein positiver Effekt auf die Hyperak-
tivität des Detrusors [26]. Bei der intra-
vesikalen Gabe kann die Dosis in Abhän-
gigkeit von tolerablen Nebenwirkungen 
auf bis zu 0,9 mg/kg/Tag gesteigert wer-
den [27]. Hierbei sind zwar weniger pe-
riphere Nebenwirkungen zu beobachten, 
aber es kann zu vermehrten zentralen Ne-

Tab. 4  Korrekturfaktoren für die Schwartz-Formel

Altersgruppe Alter [Jahre] ka

(Mittelwert)
kb

(Mittelwert)

Reife Neugeborene <1 0,45 40

Kinder 2–12 0,55 48

Weibliche Heranwachsende >12 0,55 48

Männliche Heranwachsende >12 0,70 62
aKorrekturfaktor k für Kreatinin in mg/dl.
bKorrekturfaktor k für Kreatinin in μmol/l.

Tab. 5  Typen der Detrusor- und Sphinkterdysfunktion und primäre bzw. sekundäre 
Therapieziele

Typ Primärstrategie (n) Sekundärstrategie (n)

Typ 1
Detrusor unteraktiv
Sphinkter unteraktiv

 
Blasenentleerung ⇑

 
Auslasswiderstand ⇑

Typ 2
Detrusor unteraktiv
Sphinkter überaktiv

 
Blasenentleerung ⇑

 

Typ 3
Detrusor überaktiv
Sphinkter unteraktiv

 
Blasendruck ⇓

Blasenkapazität ⇑
Compliance ⇑
Auslasswiderstand ⇑

Typ 4
Detrusor überaktiv
Sphinkter überaktiv

 
Blasendruck ⇓
Blasenentleerung ⇑

 
Blasenkapazität ⇑
Compliance ⇑
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benwirkungen kommen [28]. Die deutlich 
verminderte Patientencompliance bei der 
intravesikalen Applikationsform muss je-
doch berücksichtigt werden [29]. Intra-
vesikale und orale Verabreichungen kön-
nen kombiniert werden, wodurch der Ef-
fekt gesteigert werden kann [30]. Im Tier-
experiment zeigte Propiverin deutlich we-
niger zentrale Wirkungen als Oxybutynin 
[31]. Nach der Gabe von Oxybutynin wur-
den bei gesunden Probanten EEG-Verän-
derungen beobachtet, während Toltero-
din und Trospiumchlorid keine diesbe-
züglichen Effekte hatten [32].

3.1.1.2 Selektive Alphablocker.   
F	�Indikation: bei überaktivem Sphink-

ter/Blasenhals zur Senkung des LPP,
F	�Applikation: oral,
F	�Medikamente:
1	�Phenoxybenzamin (bei Kindern 

zugelassen, aber kreislaufrelevante 
Nebenwirkung),

1	�(Dibenzyran®) Dosierung:  
0,1–0,2 mg/kg KG (12 stdl.).

1	�Selektive Alphablocker (z. B. Al-
fuzosin, Doxazosin oder Tamsu-
losin [33, 34, 35]) sind bei Kindern 
bisher nicht zugelassen, können je-
doch nach entsprechender Aufklä-
rung ggf. eingesetzt werden,

1	�Dosierung: Doxazosin bei Kindern 
>5 Jahre: 1–2×1 mg  
(max. Dosierung 2×2 mg),

1	�Tamsolusin 0,2 (<12 Jahre) – 0,4 mg 
(>12 Jahre).

3.1.1.3 Urethradilatation.  Wenn CIC 
und Antimuskarinika nicht zu einer Re-
duktion des intravesikalen Druckes füh-
ren (LPP weiterhin >40 cm H2O), kann 
bei Kindern <6 Jahren in ausgewählten 
Fällen die Urethradilatation als vorüber-
gehende Lösung erwogen werden [36, 37, 
38]. Später kann z. B. die intravesikale In-
jektion von Clostridium-botulinum-To-
xin Typ A bzw. eine Blasenaugmentation 
durchgeführt werden

In der Serie von Bloom und Mitarbei-
ter wird beispielsweise die Urethra beim 
12 Monate alten Mädchen auf 27 Charr., 
beim 9 Jahre alten auf 38 Charr. gedehnt 
(z.B. mit Hegarstiften), bei Knaben er-
folgt die Ballondilatation [37]. Aufgrund 
der sehr geringen Fallzahl in der Literatur 

kann der Stellenwert der Urethradilatati-
on derzeit nicht beurteilt werden.

3.1.1.4 Clostridium-botulinum-Toxin 
Typ A.  Sind die oben angesprochenen 
Medikamente nicht ausreichend wirksam 
oder sind die Nebenwirkungen zu ausge-
prägt, sollte als nächster Schritt die Injek-
tion von Clostridium-botulinum-Toxin 
Typ A in den Detrusor erwogen werden. 
Zunächst muss die anatomische Kapazi-
tät der Blase in Narkose bestimmt wer-
den. Ist diese ausreichend (>50% der Al-
tersnorm), so erfolgen systematisch ver-
teilte Injektionen von je 10 IE Botox®, (20–
30 Injektionen) in den Detrusor. Bisher ist 
Clostridium-botulinum-Toxin Typ A für 
diese Indikation nicht zugelassen, es liegen 
jedoch einige Berichte über die Wirksam-
keit bei Kindern vor [39, 40, 41].

Medikamente: Clostridium-botuli-
num-Toxin Typ A: (Botox®, Dysport®),

Dosierung: 12 IE/kg/KG bis max. 
300 IE Botox®.

3.1.1.5 Blasenentleerung.  Überein-
kunftsgemäß sollte die Blasenentleerung 
unter aseptischen (keimfreien) Bedin-
gungen erfolgen, allerdings kann prak-
tisch die Sterilität des Eingriffes nur sel-
ten bei den Patienten mit MMC sicherge-
stellt werden. Diese Patientengruppe mit 
neurogener Blase unterscheidet sich von 
den Patienten mit neurogener Blase auf-
grund eines traumatischen Querschnittes. 
Diese Patienten werden erst später im Le-
ben mit dem Katheterismus konfrontiert, 
während bei Kindern mit einer MMC 
schon im Säuglings- bzw. Kleinkindesal-
ter mit dem CIC begonnen wird.

Der hygienische (saubere) intermittie-
rende Katheterismus (CIC = clean inter-
mittent catheterization) stellt in dieser Pa-
tientengruppe eine praktikable Alternati-
ve dar. Der CIC, auch als intermittierender 
Katheterismus bezeichnet (IK [42]), wird 
entweder selbst als CISC (clean intermit-
tent self-catheterization bzw. ISK: inter-
mittierender Selbstkatheterismus) oder 
durch Fremdpersonen durchgeführt. Die 
Einlage eines nächtlichen Dauerkathe-
ters verhindert insbesondere in der zwei-
ten Nachthälfte einen Druckanstieg in 
der Blase und aufsteigende Infektionen. 
Die Anlage eines suprapubischen Kathe-
ters oder eines transurethralen Dauerka-

  
  

  



  
  

  



theters ist nur in besonderen Fällen indi
ziert, wenn der CIC (IK), z. B. aus anato
mischen Gründen nicht durchführbar 
oder eine Harnableitung nicht möglich 
oder sinnvoll ist.

Die Blasenentleerung mittels Cédé 
oder Valsalva ist obsolet.

F 3.1.1.5.1.1 Beginn des CICs (IKs): Ins-
besondere bei Detusor-Sphinkter-Dys-
synergie (DSD), die bei 50% der Kinder 
mit MMC vorliegt [43], hat sich der frü-
hest mögliche Beginn des CICs innerhalb 
der ersten Lebensmonate durch die Eltern 
bewährt. Häufig erfolgt dieser in Kombi-
nation mit der Gabe einem Antimuskari-
nikums [44, 45]. Hierdurch kann in der 
Hochrisikogruppe die Notwendigkeit ei-
ner späteren Blasenaugmentation um bis 
zu 50% reduziert werden [5, 46, 47, 48]. 
Ein weiterer Vorteil ist die frühe Gewöh-
nung der Eltern und der Kinder an den 
CIC, welcher letztlich bei über 90% der 
Patienten mit MMC im Laufe des Lebens 
notwendig wird [49]. Ein weiterer Vorteil 
der frühen Initiierung des CICs ist, dass 
die Durchführung von Kontrollurodyna-
miken erleichtert, weil Ängste bezüglich 
des Katheterismus abgebaut werden.

Bei abwartender Haltung kann es trotz 
engmaschiger Kontrollen und dem spä-
teren Einsatz des CICs bei 5–19% der Pa-
tienten zu eventuell vermeidbaren Kom-
plikationen des oberen Harntraktes kom-
men [50, 51]. Setzt die konservative The-
rapie zu spät ein, sind Veränderungen des 
oberen Harntraktes in bis zu 31% und Ver-
minderungen der Compliance des Detru-
sors in bis zu 58% irreversibel [48, 52]. Al-
lerdings zeigen sich auch unter CIC (IK) 
Veränderungen, die weitergehende Inter-
ventionen notwendig machen können. 
Aus diesen Gründen sollte insbesonde-
re bei Patienten mit DSD und dem hier-
bei deutlich erhöhten renalen Risiko der 
CIC (IK) frühzeitig anstrebt werden [48, 
51, 53].

F 3.1.1.5.1.2 Durchführung des CICs (IKs):  
Die Inzidenz von Harnweginfektionen ist 
bei hygienisch und aseptisch (teils auch 
als steriler Katheterismus bezeichnet) 
durchgeführtem Katheterismus identisch 
[54]. Dies gilt allerdings nur, wenn der 
CIC (IK) zu Hause durchgeführt wird. In 
Kliniken sollte der Katheterismus zur Ver-

meidung nosokomialer Infektionen asep-
tisch erfolgen. Eine von der Industrie ge-
sponserte In-vitro-Studie zeigte, dass die 
Rate der Harnweginfektionen steigt, wenn 
der Katheter mit den Fingern berührt 
wird [55]. Der Katheteranteil, welcher in 
die Blase eingeführt wird, sollte nicht mit 
den Fingern berührt werden.

In einer Cross-over-Studie konnte ge-
zeigt werden, dass unter häuslichen Be-
dingungen auch die mehrmalige Verwen-
dung eines Katheters über einen längeren 
Zeitraum (bis zu 24 h) im Vergleich zu 
aseptischen Katheterismus die Infektions- 
und Komplikationsrate nicht erhöht [54]. 
Der Katheter wurde hierbei mit Leitungs-
wasser abgewaschen und anschließend 
getrocknet. Die Inzidenz von Bakteri-
urien lag sowohl beim aseptischen Kathe-
terismus als auch beim wieder verwende-
ten Katheter zwischen 73% und 76% [54]. 
Das Training von Mutter und Vater sowie 
weiterer Angehöriger und Betreuer der 
Kinder ist essentiell. Die Anbindung der 
Patienten und ihrer Angehörigen an ei-
ne Einrichtung mit kompetenter Betreu-
ung fördert die Akzeptanz und die Com-
pliance bei langjährigem CIC (IK) [56, 57]. 
Die Teilnahme an Freizeitseminaren, die 
z. B. von der „Arbeitsgemeinschaft Spi-
na bifida/Hydrozephalus“ (ASbH) ange-
boten werden, fördert wesentlich die Ak-
zeptanz und damit die Compliance beim 
CIC (IK). Ängste vor der Durchführung 
des CIC und Sorgen um die Gefährdung 
des sozialen Kontaktes zu Gleichaltrigen 
aufgrund der Inkontinenz können hier 
abgebaut werden [58]. Bei ausreichender 
manueller Geschicklichkeit und intellek-
tueller Fähigkeit sollte der eigenständige 
CIC (ISK) durch die Patienten ca. ab dem 
6. Lebensjahr angestrebt werden. Vor-
her erfolgt der CIC durch Eltern, Ange-
hörige bzw. Betreuer. Der CIC (IK) wird 
in der Regel von Eltern und Kindern gut 
akzeptiert und verursacht in den meisten 
Fällen keine ernsteren psychischen Pro-
bleme. Wesentlich ist eine entsprechende 
Betreuung durch Ärzte, Pflegepersonal 
und Urotherapeuten [57] sowie die Aus-
bildung der Betroffenen bzw. der Eltern 
und der Betreuer.

Der Nachtkatheter wird entweder als 
Ballonkatheter (bei unruhigen Kindern) 
oder der sonst tagsüber verwendete Ka-
theter an einen Urinbeutel angeschlos-

sen. Die Ableitung in die Windel sollte 
nach Möglichkeit vermieden werden. Ist 
der Anschluss an einen Urinbeutel tech-
nisch nicht möglich (z. B. sehr unruhiges 
Kind) sollte der Urin zur Vermeidung ei-
ner Kontamination bei meist gleichzei-
tig bestehender Stuhlinkontinenz in eine 
zweite Windel ausgeleitet werden.

F 3.1.1.5.1.3 Komplikationen des CICs: 
Komplikationen sind beim CIC (IK bzw. 
ISK) relativ selten, allerdings gibt es nur 
wenige Publikationen, die eine Nachbe-
obachtungszeit von  >10 Jahren umfassen 
[59, 60, 61, 62]. Bei Vorliegen einer Phi-
mose sollte, wenn die physiologische Lö-
sung des Präputiums ausbleibt, die subto-
tale Zirkumzision erfolgen. Denn es sollte 
bedacht werden, dass bei einer radikalen 
Zirkumzision bei den meist übergewich-
tigen Patienten mit einem eher kleinen 
Penis ein Teil der möglichen Klebefläche 
für ein späteres Kondomurinal verloren 
geht. In einer Langzeitstudie wurden Ver-
letzungen der Urethra in bis zu 25% be-
obachtet, wobei diese allerdings nur in 
wenigen Fällen zu schweren Komplikati-
onen führten. In Jahre umgerechnet, be-
deutet dies, dass es zu einer Urethraläsi-
on pro 49 Jahre CIC (IK) kommt [59]. In 
bis zu 14% war eine Via falsa zu beobach-
ten, bei Männern traten in bis zu 4% ei-
ne Epididymitis bzw. Urethrastriktur auf, 
Prostatitiden wurden nur vereinzelt beob-
achtet. Die Verwendung von großlumigen 
Kathetern (z. B. 16 Charr.) hat sich als vor-
teilhaft zur Vermeidung von Komplikati-
onen erwiesen.

Blasenperforationen, Blasensteine 
und die Entwicklung eines Plattenepi-
thelkarzinoms in der Blase sind selten, 
und es finden sich in der Literatur ledig-
lich vereinzelt Fallberichte [63, 64, 65]. 
Die asymptomatische Bakteriurie unter 
CIC (IK) stellt keinen zusätzlichen Risi-
kofaktor dar und bedarf primär keiner 
antibiotischen Therapie, wenn keine as-
soziierte Anomalien des oberen Harn-
taktes (Reflux, Harntransportstörung) 
vorliegen [66, 67].

3.1.2	 Operative Therapie

3.1.2.1 Blasenaugmentation/Blasensub
stitution.  Die Blasenaugmentation kann 
bei überaktiver und/oder Low-compliance-
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Blase mit unauffälligem oberem Harntrakt 
indiziert sein. Zur Augmentation können 
Dünndarm- und/oder Dickdarmsegmente 
verwendet werden [68, 69].

Die Autoaugmentation (Myotomie) 
hat den Vorteil, ohne Inkorporation von 
Darmsegmenten und die hierdurch mög-
lichen metabolischen Folgen durchge-
führt zu werden [70], sie kann aber auf-
grund der vorwiegend negativen Langzei-
tergebnisse nicht empfohlen werden [71].

Bei der seltenen Kombination einer 
Low-compliance-Blase mit einer funk
tionslosen Niere und stark dilatiertem 
Ureter, kann der Ureter zur Augmentati-
on der Blase im Sinne einer Ureterozysto-
plastik verwendet werden [72, 73].

Besteht ein hochgradiger Reflux und/
oder eine signifikante Stauung des obe-
ren Harntraktes aufgrund der neuroge
nen Blase, ist die Blasensubstitution mit 
gleichzeitiger Ureterreimplantation indi-
ziert [74].

Komplikationsraten von 20–36% sind 
bei der Indikationsstellung zur Augmen-
tation zu berücksichtigen [52, 69, 74, 75, 
76, 77, 78].

Das Risiko einer persistierenden 
Harninkontinenz nach alleiniger Blasen
augmentation kann auch bei entsprechen
der Patientenselektion, d. h. klinischem 
und urodynamischem Ausschluss einer 
Stressinkontinenz, nicht gänzlich ausge-
schlossen werden [52, 74, 77]. Bei inkom-
petentem Sphinktermechanismus können 
die Anlage eines artifiziellen Sphinkters 

oder einer Faszienzügelplastik, alternativ 
der Blasenhalsverschluss mit Anlage eines 
kontinenten kutanen Stomas erwogen wer-
den [69]. Bei erfolgter Blasenaugmentati-
on und trotz antimuskarinerger Medika-
tion persitierender Low-compliance-Blase 
kann die Re-Augmentation erfolgverspre-
chend sein [79].

Blasensteine stellen eine typische 
Komplikation nach Blasenaugmentati-
on bei 10–52% der Patienten dar [80, 81, 
82, 83]. Durch regelmäßige Irrigation der 
augmentierten Blase (mit physiologischer 
Kochsalzlösung oder ggf. auch Wasser) 
kann die Inzidenz der Blasensteinbildung 
deutlich verringert werden.

Eine schwerwiegende Komplikation 
ist die Blasenperforation im Rahmen des 
CICs [80, 81, 82, 83]. In einzelnen Serien 
wurden Perforationen in bis zu 4,5% der 
Fälle beobachtet [80]. Aufgrund der neu
rologischen Ausfälle mit eingeschränkter 
bzw. fehlender Sensitivität der unteren 
Körperhälfte können Symptome einer 
Blasenperforation und Peritonitis laviert 
sein [80]. Patienten und Eltern müssen 
über die Möglichkeit dieser Komplikati-
on und deren Symptome informiert wer-
den. Besteht der Verdacht auf eine Perfo-
ration, ist das CT mit Kontrastmittelfül-
lung der Blase Diagnostikum der Wahl 
[69].

Bei an den Rollstuhl gebundenen und 
dann auch meist adipösen Patienten ist 
der transurethral durchgeführte CISC 
der Blase u. U. problematisch. Für diese 

Patienten ist der Katheterismus durch ein 
kontinentes umbilikales Stoma eine deut-
liche Erleichterung [84]. Über ein konti
nentes Stoma kann entweder die Blase 
(kontinente Vesikostomie) oder ein hetero
toper Pouch katheterisiert werden.

Shuntinfektionen und/oder die Bil-
dung von Liquorpseudozysten bei Patien
ten mit einem ventrikuloperitonealen 
Shunt sind im Rahmen der Rekonstruk-
tion des unteren Harntraktes unter der 
Verwendung von Darm selten (<2%) und 
stellen keine Kontraindikation zur opera-
tiven Versorgung dieser Patienten dar [85, 
86, 87, 88].

3.1.2.2 Harnableitung.  Ist aufgrund 
der anatomischen Verhältnisse ein trans
urethraler Katheterismus nicht mög-
lich und erscheint gleichzeitig der Erhalt 
der Blase aufgrund eines irreparablen 
Sphinkterdefizits und/oder fibrotischen 
Umbaus der Blase nicht sinnvoll, so soll-
te den Patienten die Anlage einer konti-
nenten kutanen Harnableitung angebo-
ten werden [74]. Die Kontinenzrate be-
trägt mehr als 95% [74, 89], Komplika-
tionen (z. B. Stomastenosen, Steinbil-
dung, Ureterstenosen) treten allerdings 
in einem nicht zu vernachlässigenden 
Prozentsatz auf und bedürfen der umfas-
senden Information von Patienten und 
Eltern. Bei der Erläuterung der Möglich-
keiten zur Harnableitung sollten der neu-
rologische und orthopädische Status des 
Patienten und deren potentielle Verän-

Tab. 6  Typen der Detrusor- und Sphinkterdysfunktion und primäre bzw. sekundäre Therapieoptionen

Typ Primärstrategie Primärtherapie Sekundärstrategie Sekundärtherapie/Therapieeskalation

Typ 1
Detrusor unteraktiv
Sphinkter unteraktiv

 
Blasenentleerung ⇑

 
CIC

 
Auslass- 
widerstand ⇑

Duloxetin?
Bulking agents?
FZP, AUS
± kontinente Vesikostomie/ 
Mitrofanoff-Stoma

Typ 2
Detrusor unteraktiv
Sphinkter überaktiv

 
Blasenentleerung ⇑

 
CIC

   

Typ 3
Detrusor
überaktiv
Sphinkter unteraktiv

 
Blasendruck
⇓

 
Antimuskarinika

 
Blasenkapazität ⇑
Compliance ⇑
Auslasswiderstand ⇑

Botox – Detrusor
Blasenaugmentation
± FZP/AUS
Harnableitung

Typ 4
Detrusor
überaktiv
Sphinkter
überaktiv

 
Blasendruck
⇓
Blasenentleerung ⇑

 
Antimuskarinika
CIC

 
Blasenkapazität ⇑
Compliance ⇑

Botox – Detrusor/Blasenaugmentation
Botox – Sphinkter/Sphinkterotomie
Harnableitung

AUS „artificial urinary sphincter“, FZP Faszienzügelplastik, CIC „clean intermittent catheterization“.
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derungen im Laufe der Zeit mitberück-
sichtigt werden [90]. Ausgeprägte Ky-
phoskoliose und Adipositas können wei-
tere Probleme dieser Patientengruppe 
darstellen.

Bei Patienten mit chronischer Nieren-
insuffizienz bzw. Patienten, welche auf-
grund ihrer neurologischen Situation 
(mentale Retardierung/feinmotorische 
Störungen) nicht in der Lage sind, sich 
regelmäßig selbstständig zu katheteri-
sieren, sollte die Anlage einer inkonti-
nenten Form der Harnableitung Kolon-
conduits diskutiert werden. Besteht ei-
ne dringende Indikation zur Harnab-
leitung und ist die Compliance des Pa-
tienten nicht gewährleistet, sollte eben-
falls eine inkontinente Harnableitung 
erwogen werden. Das Kolonconduit ist 
bei Kindern mit einer Komplikationsra-
te von bis zu 33% im Langzeitverlauf [91] 
dem Ileumconduit mit Komplikations-
raten bis zu 86% [92, 93, 94] überlegen 
und sollte für eine temporäre oder per-
manente inkontinente Harnableitung be-
vorzugt werden.

3.1.2.3 Inkontinente Vesikostomie.  Ist 
bei Kleinkindern (insbesondere bei Kna-
ben) die Durchführung des CICs proble-
matisch, kann die temporäre Anlage einer 
inkontinenten Vesikokutaneostomie er-
wogen werden, insbesondere dann, wenn 
ein dilatierter oberer Harntrakt vorliegt. 
Hierbei hat sich die Technik nach Block
sum bewährt [95]. Der spätere Verschluss 
des Stomas ist unkompliziert.

3.2	 Management Niederdruckblase 
(unteraktiver Detrusor)

Solange der intravesikale Druck nied-
rig, die Kapazität altersentsprechend und 
die Compliance unauffällig ist, bedarf 
die Niederdruckblase keiner spezifischen 
Therapie. Die Entleerung erfolgt mittels 
CIC (s. Kap. 3.1.1.5). Über das Vorgehen 
bei Sphinkterinkompetenz (s. Kap. 3.3).

3.3	 Management: Sphinkterinkom-
petenz (bei Niederdrucksituation)

Die Harninkontinenz ist einer der Haupt-
gründe für soziale Isolierung [96]. Ein 
Problem für die Therapieplanung kann 
entstehen, wenn Patienten Inkontinen-

zepisoden verschweigen, obwohl diese 
belastend für sie sind [97]. Die ausführ-
liche Anamnese ist hier essentiell. Vor-
aussetzung für die erfolgreiche Therapie 
einer Harninkontinenz bei Sphinkterin-
kompetenz ist eine Niederdrucksituati-
on der Blase mit ausreichender Blasenka-
pazität, die ggf. medikamentös oder mit-
tels Blasenaugmentation hergestellt wer-
den muss. Die operative Erhöhung des 
Blasenauslasswiderstandes zur Behebung 
der Sphinkterinkompetenz erfordert an-
schließend engmaschige Kontrollen, da 
die Entstehung einer sekundären Hoch-
druckblase bei Erhöhung des infravesi-
kalen Widerstandes in der Literatur be-
schrieben wurde [98].

Die Blasenentleerung ist nach ope-
rativer Erhöhung des Auslasswiderstan-
des häufig nur mittels CIC möglich, wel-
cher jedoch nach Anlage eines artifiziellen 
Sphinkters erschwert sein kann. Auch hier 
gelten Valsalva und Crede als obsolet.

3.3.1	 Konservative Therapie
Latexfreie Condomurinale können beim 
Mann als provisorische Lösung fungieren, 
wenn keine operative Therapie gewünscht 
wird. Hierbei muss aber unbedingt auf ad-
äquate Anpassung (Cave: Druckstellen) 
und Hygiene geachtet werden.

3.3.2	 Operative Therapie

3.3.2.1 „Bulking agents“.  Injektionen 
von sog. „bulking agents“ [Kollagen, Sili
konpartikel (Makroplastique®), Dextra-
nomer/Hyaluronsäure (Deflux®)] haben 
sich mittelfristig nicht bewährt [99] und 
können für Kinder und Jugendliche nicht 
empfohlen werden. Auch bei Erwachse-
nen mit neurogener Sphinkterinkompe-
tenz sollten andere Verfahren bevorzugt 
werden.

3.3.2.2 Faszienzügelplastik und artifizi-
eller Sphinkter.  Die Faszienzügelplastik 
oder die Implantation eines artifiziellen 
Sphinkters – auch in Verbindung mit oder 
nach einer Blasenaugmentation durchge-
führt - verbessern die Kontinenzraten 
deutlich [100, 101, 102, 103]. Mittels eines 
artifiziellen Sphinkters (z. B. AMS 800®) 
können bei ausgewählten Patienten (nor-
male Compliance und Kapazität der Blase, 
Fähigkeit zur Bedienung des Sphinkter-

mechanismus) Kontinenzraten von 80–
90% erzielt werden [103]. Bei Knaben soll-
te die Manschette um den Blasenhals ge-
legt werden, da die Anlage um die bulbäre 
Harnröhre ein deutlich höheres Risiko der 
Erosion beinhaltet. Bei Mädchen wird die 
Manschette um den Blasenhals gelegt. Es 
ist zu bedenken, dass die Revisionsraten 
bei Kindern und Jugendlichen in einzel-
nen Serien mit entsprechend langer Nach-
beobachtungszeit nahezu 100% erreichen 
[103]. Die Indikation ist deshalb insbe-
sondere bei Kindern zurückhaltend zu 
stellen. Einige wenige artifizielle Sphink-
teren werden nach einiger Zeit im inak-
tivierten Zustand belassen, wobei trotz-
dem eine Kontinenz vorhanden zu sein 
scheint [104]. Nach Anlage eines artifizi-
ellen Sphinkters kann es zu gravierenden 
Veränderungen des Typs der Detrusor-
Sphinkter-Dysfunktion kommen – eine 
zuvor areflexive Blase kann hyperreflexiv 
werden. Dies kann zu Veränderungen des 
oberen Harntraktes führen [98].

Die Faszienzügelplastik kann sowohl 
bei Mädchen als auch bei Knaben durch-
geführt werden. Bei Knaben ist die Ope-
ration deutlich schwieriger, die Erektions-
fähigkeit bleibt in den meisten Serien je-
doch erhalten [105]. Die Durchführung 
des CICs ist postoperativ bei den meisten 
MMC-Patienten unabdingbar.

3.3.2.3 Blasenhalsplastik.  Die zur Ver-
fügung stehenden Verfahren der Blasen-
halsplastik müssen häufig mit einer Aug-
mentation der Blase kombiniert werden. 
Bei der 1986 von Kropp u. Angwafo be-
schriebenen Verlängerung der Urethra 
mit gleichzeitiger Ureterreimplantation 
[106] war eine Re-Operation in bis zu 20% 
erforderlich [107]. Eines der Probleme wa-
ren in 28%–44% initialen Schwierigkeiten 
der Patienten beim CIC [107, 108, 109]. Ei-
ne Reimplantation der Ureteren erfolgte 
in der späteren Phase der Studie nur noch 
bei Reflux [108]. Nach Modifikationen der 
Technik wurden Kontinenzraten von bis 
zu 90% erreicht, wobei teilweise aufgrund 
von Schwierigkeiten beim transurethralen 
CIC ein kontinentes kutanes Stoma ange-
legt werden musste [110]. Die 1994 von 
Pippi Salle modifizierte Technik erzielte 
eine Verlängerung der Urethra in das Tri-
gonum mittels eines anterior gewonnen 
Detrusorsteifens. Sie hatte das Ziel, den 
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CIC bei gleichzeitiger Erhöhung des Aus-
lasswiderstands zu erleichtern. Die Ure-
teren müssen bei dieser Modifikation re-
gelmäßig reimplantiert werden [111]. Bei 
Komplikationsraten von 20–30% konnten 
Kontinenzraten von ca. 70% erzielt wer-
den, [112, 113, 114]. Allerdings haben auch 
hier 10–20% der Patienten Schwierig-
keiten beim CIC [112, 113]. Zusammenfas-
send kann die Verlängerung der Urethra 
und die dadurch bedingte Erhöhung des 
Auslasswiderstandes bei ausgewählten 
Patienten eine Alternative zum AUS bzw. 
Blasenhalsverschlusses darstellen.

3.4	 Reflux

Bis zu 30% der Neugeborenen mit MMC 
haben eine vesikorenalen Reflux [43, 115]. 
In der Regel handelt es sich um einen se-
kundären Reflux, welcher nach Senkung 
des intravesikalen Druckes (medikamen-
tös oder operativ) und Initiierung des 
CICs sistieren kann [116]. 

Durch die Senkung der intravesikalen 
Drücke auf Werte deutlich unter 40 cm 
H2O bei altersentsprechender Blasenka-
pazität ist in >50% eine Maturation des 
Refluxes zu erwarten [117]. Allerdings 
kann es in Abhängigkeit von Grad und 
der Dauer des Bestehens des Refluxes zu 
einer fortschreitenden Einschränkung der 
Nierenfunktion kommen [118]. In diesen 
Fällen der Refluxpersistenz und bei hoch-
gradigem, symptomatischem Reflux soll-
te (z. B. im Rahmen der Blasenaugmenta-
tion/-substitution) eine Ureterreimplan-
tation erfolgen. 

4	 Probleme bei Rollstuhlpflicht

Am Lähmungsniveau orientieren sich 
die Hilfsmittelversorgung sowie die Not-
wendigkeit regelmäßiger kinderorthopä-
discher Kontrollen. Weitere Einflussgrö-
ßen sind die mentale Kapazität, das Alter 
und das soziale Umfeld.

Ziel der kinderorthopädischen Ver-
sorgung ist es, eine möglichst umfassende 
Mobilität und Selbstständigkeit zu errei-
chen, um so die altersentsprechende sozia
le, motorische und mentale Entwicklung 
fördern zu können und den Patienten in 
ein möglichst normales soziales Umfeld 
zu integrieren [119]. Dabei ist – abhän-
gig vom Lähmungsniveau – eine Vertika-

lisierung und Gehfähigkeit anzustreben. 
Vorteile der Vertikalisierung bei Kindern 
sind, auch wenn sie im weiteren Verlauf 
ihre Gehfähigkeit wieder aufgeben oder 
„nur“ im Stehapparat aufzurichten sind:
F	�Zunahme der Knochendichte  

(Senkung der Frakturgefahr),
F	�in Verbindung mit einer aktivie-

renden Physiotherapie Verbesserung 
der Trophik und Durchblutung der 
unteren Extremitäten,

F	�geringere Gefahr von Druckulzera, 
erhöhte Heilungsgeschwindigkeit,

F	�Entwicklung eines besseren Gleichge-
wichtsgefühls,

F	�Verbesserung der motorischen Fähig-
keiten der oberen Extremität,

F	�aktivere Wahrnehmung der Umge-
bung und Interaktion durch Verände-
rung des Gesichtsfeldes.

Während Kinder mit einer Lähmungshö-
he von L3 oder höher selten gehfähig wer-
den, erreichen bis zu 66% der Kinder mit 
Lähmungshöhe L4 und tiefer die Gehfä-
higkeit und bis zu 80% mit einem Läh-
mungsniveau von L5 und tiefer [120]. Be-
steht keine mentale Retardierung und tre-
ten keine neurochirurgischen Komplikati-
onen auf, kann bis zu einer Lähmungshö-
he von L4 und tiefer regelmäßig das selb-
ständige Gehen – mit Hilfsmitteln – er-
lernt werden.

Die Patienten können drei Gruppen 
unterschieden werden:
F	�Gruppe A: Lähmung im unteren 

Lumbal- bzw. Sakralbereich,
F	�Gruppe B: Lähmung im mittleren 

Lumbalbereich (L3/L4),
F	�Gruppe C: Lähmung im Thorakalbe-

reich, hohen Lumbalbereich.

Im Einzelnen hat sich je nach Lähmungs-
höhe folgendes Vorgehen bewährt:
F	�Gruppe A: Kinder mit einem Läh-

mungsniveau L5 oder S1 erlernen das 
Gehen meist ohne Hilfsmittel. Es be-
stehen oft Fußfehlstellungen wie 
ein Hackenfuß (typisch bei S1) oder 
Klumpfuß (eher bei L5), die bei Re-
dressierbarkeit mit orthopädischen 
Schuhen oder Unterschenkelorthesen, 
bei geringerer Ausprägung auch mit 
dynamischen Knöchelorthesen, ver-
sorgt werden können. Ist die Fehlstel-
lung nicht redressierbar oder führt sie 

zu einer wesentlichen Fehlbelastung, 
sollte frühzeitig eine operative Korrek-
tur angestrebt werden. Die Rollstuhl-
pflichtigkeit ist selten, bei Kindergar-
ten- und Schulkindern kann für län-
gere Strecken und im Erwachsenen-
alter bei kleinwüchsigen Patienten ein 
Rollstuhl vorteilhaft sein.

F	�Gruppe B: Kinder mit einem im mitt-
leren Lumbalbereich lokalisierten 
Lähmungsniveau (L3/L4) können 
prinzipiell das Gehen lernen und er-
halten, sind aber auf eine angepass-
te Hilfsmittelversorgung angewiesen. 
Bei einem Lähmungsniveau in Hö-
he L3 fehlt die Kraft des M. quadri-
ceps, weshalb Oberschenkelorthesen 
mit fixierbarem Kniegelenk notwen-
dig sind (z. B. Ferrari-Oberschenkel-
Schienen). Bei Lähmungsniveau L4 
ist meist eine selbständige Kniestabi-
lisierung möglich, oft reichen Unter-
schenkelorthesen mit festgestelltem 
Sprunggelenk aus. Die Erstversor-
gung sollte im ersten Lebensjahr an-
gestrebt werden. Problematisch sind 
die Fußfehlstellungen, die frühzeitig 
korrigiert werden sollten. Langfris-
tig bevorzugt ein Teil der Patienten 
den Rollstuhl. Zusätzliche Probleme, 
welche die Mobilität erschweren, sind 
Deformierungen der Wirbelsäule wie 
Skoliosen und Kyphosen. Im Jugend- 
und Erwachsenenalter ist das Interes-
se am selbstständigen Gehen häufig 
reduziert.

F	�Gruppe C: Bei den hochgelegenen 
Lähmungen (etwa ab L3 aufwärts, 
thorakolumbal) kann ab dem ers-
ten Lebensjahr mit Stehapparaten be-
gonnen werden und im Vorschulalter 
Swivel-Walker oder Parawalker einge-
setzt werden. Langfristig wird das Ge-
hen mit hochgezogenen, rumpf- und 
thoraxfassenden Orthesen selten to-
leriert (Probleme beim CIC) und die 
Rollstuhlpflichtigkeit beginnt rela-
tiv früh. Daher sinkt spätestens im Ju-
gendalter die Akzeptanz und viele Ju-
gendliche entscheiden sich überwie-
gend für eine Rollstuhlversorgung. 
Problematisch bei Kindergarten- und 
Schulkindern sind Wirbelsäulende-
formierungen (Aufrichtungsoperati-
onen). Im Erwachsenenalter stellen 
abnehmende Mobilität und die Ent-
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wicklung von Adipositas zusätzliche 
Probleme dar.

Durch die Lähmung und durch das Sen-
sibilitätsdefizit mit Schmerzfreiheit unter-
halb des Lähmungsniveaus kann es zu or-
thopädischen Komplikationen kommen.

Skoliose, Kyphose

Besonders Kinder mit einer thorakolum-
balen MMC sind gefährdet, insbesondere 
wenn keine Vertikalisierung oder Mobili-
sierung möglich ist. Oftmals ist die Kor-
settbehandlung nicht suffizient und es 
werden frühzeitig langbogige Versteifun-
gsoperationen (Spondylodesen) notwen-
dig. Bei massiver Kyphosierung des thora
kolumbalen Überganges muss auf dorsale 
Druckulzera geachtet werden.

Hüftluxation

Bei einem Lähmungsniveau unterhalb 
L4 sind Hüftdysplasien selten, während 
sie bei einer Lähmung in Höhe L4 in et-
wa 33%, in Höhe L3 in 58% zu erwarten 
sind [121]. Infolge des Überwiegens der 
aktiven Adduktoren bei Parese der Ab-
duktoren kann sich eine Hüftluxation im 
Laufe der Zeit entwickeln, weshalb neben 
einer Kontrakturprophylaxe und frühzei-
tigen Weichteileingriffen auch etwa jähr-
liche bis 2-jährliche Röntgenaufnahmen 
des Beckens durchgeführt werden sollten. 
Nur in seltenen Fällen ist eine knöcherne 
Korrekturoperation, etwa eine intertro-
chantäre Umstellungsosteotomie notwen-
dig und trotz der hohen Risiken (Pseud-
arthrose, Metallbruch, sekundäre Fraktur) 
sinnvoll.

Kontrakturen

Bei fehlender selbstständiger und physio
therapeutischer Bewegung bilden sich 
häufig Kontrakturen, insbesondere Hüft-
beugeanspreizkontrakturen, Kniebeu-
gekontrakturen und Achillessehnenver-
kürzungen. Ist eine physiotherapeutische 
Dehnungsbehandlung nicht erfolgreich, 
sollte frühzeitig eine operative Weichtei-
lkorrektur erfolgen.

Fußfehlstellungen

Diese sind durch Muskelimbalancen und 
fehlende physiotherapeutische Behand-
lung sowie insuffiziente Schienen- oder 
Schuhversorgung bedingt. Eine frühe 
operative Korrektur ist bei Versagen der 
konservativen Therapie indiziert.

Druckulzera

Druckulzera entstehen, wenn Umlage-
rungen oder Entlastungen nicht regelmä-
ßig stattfinden, eine unzureichende hygie
nische Versorgung besteht, Hilfsmittel 
übermäßig Druck ausüben oder bei Geh-
fähigkeit zu starke Belastungen aufgrund 
unzureichender Schuhversorgung oder 
Fehlstellungen auftreten. Entsprechend 
vielfältig sind die Therapieoptionen, in je-
dem Fall ist die Therapie allerdings lang-
wierig und komplikationsträchtig. Osteo-
myelitis und Sepsis sind gefürchtete Kom-
plikationen.

Frakturen

Frakturen entstehen meist unbemerkt und 
sind Folge eines nicht als Unfall wahrge-
nommenen Geschehens. Manchmal sind 
es nur Alltagsbewegungen, die aufgrund 
der stark verminderten Knochendichte 
zum Knochenbruch führen. Die Behand-
lung ist kompliziert und komplikations-
trächtig.

Verlust der Gehfähigkeit

Wenn im Laufe der Jahre die gewonnene 
Mobilität verloren geht oder eine neuro-
logische Verschlechterung mit Aufstieg 
des Lähmungsniveaus auftritt, muss an 
ein „tethered cord“ gedacht und eine voll-
ständige bildgebende Reevaluierung ver-
anlasst werden.

Malnutrition/Adipositas

Die Entwicklung einer Adipositas mit 
zunehmendem Alter bei überwiegender 
Rollstuhlversorgung, mangelnder Be-
weglichkeit und fehlender regelmäßiger 
krankengymnastischer Übungstätigkeit 
gefährdet besonders Kinder mit thorako
lumbaler MMC. Durch übermäßiges 
Körpergewicht verstärkt sich wiederum 

die Immobilität, die Gefahr von Kompli-
kationen steigt, und die Compliance für 
eine fachgerechte Versorgung sinkt, z. B. 
im urologischen Fachgebiet der Durch-
führung des CICs. Eine Ernährungsbera-
tung sowie die krankengymnastische An-
leitung und Motivation zur sportlichen 
Betätigung sollten frühzeitig eingeleitet 
werden.

5	 Latexallergie

Die Prävalenz der Latexallergie ist im Ver-
gleich zur Normalbevölkerung (1%) deut-
lich höher, in der Literatur finden sich bei 
18–80% der MMC-Patienten latexspezi-
fische IgE-Antikörper [122, 123, 124, 125, 
126, 127, 128].

Ätiologie

F	�Höhere Prävalenz für atopische Er-
krankungen (latexspezifische IgE),

F	�vermehrte Exposition zu Latexaller-
genen im Rahmen von Therapiemaß-
nahmen,

F	�Korrelation zu Anzahl der Operati-
onen,

F	�Korrelation zur täglichen Verwen-
dung latexhaltiger Produkte,

F	�Korrelation zur Dauer des regelmä-
ßigen Gebrauchs von latexhaltigen 
Materialien,

F	�keine Korrelation zu Alter und Ge-
schlecht,

F	�keine Korrelation zur Durchführung 
des CIC.

Erscheinungsbild

Das Erscheinungsbild ist abhängig von 
der Art der Exposition, der Schwere der 
Allergisierung und vom individuellen Re-
aktionstyp:
F	�Kontakturtikaria (Hautrötung, 

Schleimhautrötung, Juckreiz),
F	�allergische Rhinitis,
F	�allergisches Asthma bronchiale,
F	�anaphylaktische Reaktion (intraope-

rativ oder im Rahmen von Untersu-
chungen), [129].

Diagnostik

F	�Hauttest (Sensitivität 100%, Spezifität 
82%),
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F	�In-vitro-Tests (Sensitivität 95%, Spezi-
fität 69%).

Es besteht bisher keine generelle Empfeh-
lung, jeden Patienten mit MMC auf eine 
Latexallergie auszutesten. Aufgrund der 
hohen Prävalenz der Latexallergie und 
deren mögliche schwerwiegende Folgen 
sollten jeder Patient mit MMC latexfreie 
Katheter und Handschuhe verwendet 
werden. Weiterhin muss darauf geachtet 
werden, dass im Rahmen von stationären 
Aufenthalten, Operationen und diagnos-
tischen Maßnahmen mit latexfreien Ma-
terialien verwendet werden.

6	 Darmentleerung

Mehr als 80% der MMC-Patienten sind 
von gelegentlicher bis regelmäßiger Stuhl
inkontinenz betroffen [130].

Ätiologie

Durch die fehlbildungsbedingte ge-
störte Innervation des Enddarms und 
des analen Sphinkters (Beckenbodens) 
kommt es zu unterschiedlichen Formen 
der neurogen bedingten Stuhltransport-
störungen (mit Obstipation) und Stuhl
inkontinenz.

Diagnostik

F	�Protokollierung der aufgenommenen 
Nahrungsmittel und der Stuhlentlee-
rungen bzw. der fäkalen Inkontinenz-
episoden über mindestens eine Wo-
che (analog Miktionsprotokoll).

F	�Digitale Austastung des Analkanals 
und des Rektums mit Prüfung von 
Analsphinktertonus, Hustenreflex, 
Bulbocavernoususreflex und Analre-
flex.

F	�Vor einer operativen Intervention zur 
Verbesserung der Stuhlkontinenz: 
Rektummanometrie, Analsphinkter-
profilometrie.

F	�Fakultativ: Kolonkontrasteinlauf, ora-
le Passagezeitmessung.

Therapieziele

Es wird angestrebt, eine geregelte Darm-
entleerung – und zwar einmal alle 24–
48 h – zu erzielen. Zwischenzeitlich soll-
te Stuhlkontinenz erreicht werden, damit 
keine Vorlagen oder Windelsysteme be-
nötigt werden.

Therapieoptionen

Konservativ (Stufentherapie):
F	�Änderung der Nahrungszusammen-

setzung zur Stuhlregulierung 
F	�rektal applizierte abführende Maß-

nahmen zu definierten Zeitpunkten, 
um eine vollständige Entleerung des 
Kolonrahmens zu induzieren:

1	CO2-Suppositorien,
1	�Klysmen oder Einläufe (ggf. mit ko-

nischen Plugs bei BB-Schwäche),
1	Verwendung von Analtampons.
F	�Konsequentes und frühes Erlernen 

und Beachten hygienischer Maßnah-
men (Intimpflege, Hautpflege).

Operativ:
F	�Anlage einer kontinenten katheteri-

sierbaren Zökostomie zur antegraden 
Irrigation des Kolons (MACE =  
Malone antegrade colonic enema) bei 
ausgewählten Patienten.

F	�Anlage eines artifiziellen analen 
Sphinkters (bei entsprechender Be-
fundkonstellation).

7	 Sexualität

In der Beurteilung und Wahrnehmung 
von Sexualität besteht auf medizinischer 
Seite kein festgeschriebener Konsens.

Einzelne oder alle Teilaspekte der Se-
xualität können aufgrund organischer 
oder psychischer Veränderungen gestört 
sein. So haben bis zu 25% der Knaben mit 
MMC einen Kryptorchismus [131]. Wäh-
rend bei Orgasmusstörungen bzw. Stö-
rungen des sexuellen Erlebens eine psy-
chologisch ausgerichtete Therapie erfor-

Tab. 7  Sexuelle Aktivität in Abhängigkeit von der Höhe der Läsion nach Cass et al. [133]

M Läsionshöhe
L2 und höher

Läsionshöhe
L3–L5

Läsionshöhe
S1 und tiefer

Summe

Anzahl 3 5 4 12

Penile Sensibilität 1 4 3 08

Erektionen (partial) 3 (1) 4 4 (1) 11

Ejakulation 2 3 4 09

Orgasmus 2 3 4 09

W        

Anzahl 8 15 12 35

Vulva Sensibilität 4 14 11 29

Orgasmus 1 6 6 13

Keine sexuelle Aktivität 5 4 2 11

Geschlechtsverkehr 0 5 7 12

Tab. 8  Bedeutung der Keimzahlen in der Urinkultur für die Diagnose einer Harnweg
infektion

Urinkultur Kontamination Verdächtig Sicher pathologisch

Mittelstrahlurin <10.000/ml 10.000–100.000/ml >100.000/ml

Katheterurin <1.000/ml 1.000–10.000/ml >10.000/ml

Blasenpunktat – – Jeder Keimnachweisa

a>10 gleiche Kolonien.

Tab. 9  Beurteilung von Leukozytenzahl und CRP zusammen mit der klinischen Sympto-
matik

Parameter Pyelonephritis  
wahrscheinlich

Pyelonephritis  
unwahrscheinlich

CRP (Norm: <5 mg/l) ≥20 mg/l <20 mg/l

Fieber ≥38,5°C <38,5°C

Leukozytose und Linksverschiebung Vorhanden Nicht vorhanden

Leukozytenzylinder Beweisend für Pyelonephritis –

Nierenvolumen Vergrößerung (sonographisch 
>2 Standardabweichungen)

Keine Vergrößerung
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derlich ist, gelten zur Diagnostik und The-
rapie von Libido- und Erektionsstörungen 
bei MMC Patienten die Empfehlungen 
der Leitlinie der Deutschen Gesellschaft 
für Urologie [132].

Einschränkungen der körperlichen 
Mobilität und die Harninkontinenz sind 
beim Ausüben und Erleben von Sexuali-
tät problematisch. Die Mitbetreuung des 
Partners ist notwendig, um in einer of-
fenen Atmosphäre Fragen zu beantwor-
ten und Hemmschwellen abzubauen.

Cass et al. [133] evaluierten die sexuel-
le Aktivität in Abhängigkeit von der Hö-
he der Läsion (. Tab. 7).

Männliche Patienten mit einer Läsion 
unterhalb von L3 haben bei erhaltener pe-
niler Sensibilität in der Mehrheit suffizi-
ente Erektionen und Ejakulationen [134]. 
Die Erektion ist bei intakten sakralen Re-
flexbahnen meist reflektorisch und nicht 
psychogen als Reaktion auf z. B. einen vi-
suellen sexuellen Stimulus auslösbar [135]. 
In bis zu 80% ist eine erektile Dysfunktion 
mittels eines Phosphodiesterasehemmers 
therapierbar [134, 136].

Bei Ejakulationsverlust können durch 
Vibrationsbehandlung oder Elektrostimu
lation unabhängig vom Vorhandensein 
einer Erektion Ejakulationen provoziert 
werden. Bei spastischen Lähmungen 
oberhalb TH11 ist die Vibrostimulati-
on erfolgversprechend. Die rektale Elek
trostimulation, bei der durch rektal ein-
geführte Elektroden die Samenemission 
herbeigeführt wird, ist sowohl bei Läsio
nen oberhalb TH11 als auch unterhalb L3 
anwendbar. Da bei MMC-Patienten eine 
signifikante Minderung der Samenqua-
lität beobachtet wird, sollte eine Azoo-
spermie aufgrund einer Spermiogene-

sestörung bei unerfüllten Kinderwunsch 
ausgeschlossen werden [135, 137]. Da Stö-
rungen der Spermiogenese therapeutisch 
nicht beeinflussbar sind und bis zu 25% 
der Knaben mit einer MMC einen Krypt-
orchismus [131] aufweisen, sollte dieser 
entsprechend behandelt werden und ei-
ne skrotale Lage des Hodens zum Ende 
des 1. Lebensjahres angestrebt werden.

Frauen mit MMC sind in der Regel 
fertil [134], ca. 40% haben Koituserfah-
rungen und bis zu 20% berichten über ei-
nen Orgasmus [138]. Schwangerschaften 
können jedoch durch Harnweginfekte, 
Begleitdeformitäten des Beckens, Fehl-
stellungen der Wirbelsäule sowie musku-
läre Fehlfunktionen kompliziert sein. In 
Anbetracht der in verschiedenen Studi-
en nachgewiesenen Bedeutung einer aus-
reichenden Folatversorgung von Schwan-
geren zur Prävention von Neuralrohrde-
fekten wird eine Supplementierung mit 
400 μg Folsäure/die für den Zeitraum 
von mindestens 4 Wochen vor der Emp-
fängnis bis zum Ende des ersten Drittels 
der Schwangerschaft empfohlen. Hat eine 
Frau bereits ein Kind mit einem Neural-
rohrdefekt geboren oder besteht ein be-
kanntes erhöhtes familiäres Risiko, sollte 
eine zusätzliche orale Einnahme von 4 mg 
synthetischer Folsäure erfolgen [139].

8	 Harnweginfektion

8.1	 Definitionen

Harnweginfektionen lassen sich nach Lo-
kalisation, Symptomen und nach dem 
Vorliegen oder Fehlen komplizierender 
Faktoren einteilen. Bei einer Zystitis sind 
Infektion und Entzündungsreaktion auf 

die Blase begrenzt; bei einer Pyeloneph-
ritis ist das Nierenparenchym betroffen. 
Zystitis und Pyelonephritis verursachen 
in der Regel klinische Symptome. Von ei-
ner asymptomatischen Bakteriurie wird 
gesprochen, wenn bei mikrobiologischem 
Nachweis einer Harntraktbesiedlung kei-
nerlei Symptome und keine Leukozyturie 
bestehen. 

Grundsätzlich gelten Harnweginfektio
nen bei neurogener Blasenfunktionsstö-
rung als „kompliziert“ [140].

8.2	 Diagnose

Die Diagnose und Bewertung einer Harn-
weginfektion wird anhand dreier Krite-
rien getroffen (. Tab. 8):
1.	� Vorhandensein klinischer Symptome, 

die sehr uncharakteristisch sein kön-
nen,

2.	� Hinweise für eine Entzündungsreak-
tion im Urin (Leukozyturie),

3.	� Bakteriennachweis in der Urinkultur.

8.2.1	 Höhenlokalisation 
der Harnweginfektion
Eine sichere Differenzierung zwischen 
Zystitis und Pyelonephritis ist nicht im-
mer möglich. Für die Praxis hat sich die 
gemeinsame Beurteilung von Leuko
zytenzahl und CRP zusammen mit 
der klinischen Symptomatik bewährt 
(. Tab. 9)

8.3	 Therapie

Neben der Beseitigung von Beschwerden 
und Krankheitssymptomen ist das Haupt-
ziel die Vermeidung von Nierenparen-
chymschäden und von einer Urosepsis.

Tab. 10  Therapie bei fieberhaften Harnweginfektionen

Erkrankung Initiale kalkulierte Therapie Applikation Gesamte Therapiedauer Evidenzgrad

Pyelonephritis im ersten 
Lebenshalbjahr

Ceftazidim + Ampicillina

oder
Aminoglykosid + Ampicillina

3–7 Tage parenteral, bis mindestens 2 Tage  
nach Entfieberung, dann orale Therapieb.
Bei Neugeborenen: parenterale Therapie  
7–14 Tage, dann orale Therapieb

10(–14) Tage,  
Neugeborene  
14(–21) Tage

IV

Unkomplizierte Pyelo
nephritis jenseits des 
Säuglingsalters

Cephalosporin Gruppe 3a,b Oral (initial ggf. parenteral) (7–)10 Tage I

Komplizierte Pyelo- 
nephritis/Urosepsis  
(jedes Alter)

Ceftazidim + Ampicillina

oder
Aminoglykosid + Ampicillina

Mindestens 7 Tage parenteral,  
dann ggf. orale Therapiec

Mindestens 10–14 Tage IV

aNach Erhalt der Resistenztestung ggf. Umstellung der Therapie 
bi.v. z. B. Cefotaxim, (Cefepim: für Kinder <13 Jahre nicht zugelassen); oral: z. B. Cefpodoximproxetil, Ceftibuten, Cefixim
cUmstellung auf orale Therapie nach Resistogramm, z. B. Oralcephalosporin.
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8.3.1	 Antibakterielle Therapie 
bei Pyelonephritis
Entscheidend ist die rasche Einleitung ei-
ner wirksamen antibakteriellen Behand-
lung. Jede Verzögerung erhöht das Risiko 
segmentaler Nierennarben.

Oft ist initial eine parenterale Thera-
pie ratsam, um rasch hohe Plasma- und 
Parenchymkonzentrationen des Antibio-
tikums zu gewährleisten. Nach Anspre-
chen der Therapie und Kenntnis des Re-
sistogramms kann frühzeitig auf eine re-
sistenzgerechte, gezielte orale Behandlung 
umgestellt werden. 

Neugeborene und junge Säuglingen in 
den ersten 4–6 Lebensmonaten bedür-
fen bei fieberhaften Harnweginfektionen 
grundsätzlich einer sofortigen, paren-
teralen antibakteriellen Therapie unter 
stationären Bedingungen. Bei unkompli-
zierter Pyelonephritis jenseits des Säuglings- 
alters kann die antibakterielle Behandlung 
mit einem Oral-Cephalosporin der Grup-
pe 3 ambulant erfolgen, sofern eine gute 
Compliance zu erwarten und die ärztliche 
Überwachung der Therapie gewährleistet 
ist (. Tab. 10).

8.3.2	 Antibakterielle 
Therapie bei Zystitis
Zystitiden bedürfen zur raschen Symp-
tombeseitigung einer antibakteriellen 
Therapie, die hohe Antibiotikaspiegel 
im Urin garantiert. Mit steigenden Re-
sistenzraten von E. coli gegen Trimetho
prim (TMP) und verwandte Substanzen 
rückt TMP als Mittel der ersten Wahl zu-
nehmend in den Hintergrund. In Regio
nen mit hohen Resistenzquoten von 
E. coli gegen TMP ist eine kalkulierte 
Therapie mit einem Oral-Cephalosporin 
oder Amoxicillin/Clavulansäure zu be-
vorzugen. Prinzipiell sollten bei der kal-
kulierten Therapie einer Zystitis zur Ver-
meidung weiterer Resistenzentwicklun-
gen Reserveantibiotika vermieden wer-
den (. Tab. 11).

Die empfohlene Therapiedauer liegt 
bei 3(–5) Tagen (Evidenzgrad I). Kürzere 
Therapiezeiten gehen im Kindesalter mit 
einem höheren Rezidivrisiko einher.

Die Differenzierung zwischen einer 
symptomatischen und einer asympto-
matischen Harnweginfektion (Leukozy-
turie und Bakteriurie ohne erkennbare 
klinische Symptome) kann aufgrund 
der Sensibilitätsstörungen bei Meningo-
myelozele schwierig sein. Im Zweifels-

fall sollte daher im Falle einer Leukozyt
urie und signifikanten Bakteriurie im-
mer vom Vorliegen einer Zystitis ausge-
gangen werden.

8.3.3	 Asymptomatische Bakteriurie
Asymptomatische Bakteriurien werden 
im Allgemeinen durch Keime niedriger 
Virulenz verursacht. Sie bedürfen nicht 
zwingend einer antibakteriellen Therapie 
(Evidenzgrad I).

8.4	 Antibakterielle Prophylaxe

Bei erhöhtem Risiko für eine Pyeloneph-
ritis hat sich in der Praxis die Durchfüh-
rung einer antibakteriellen Infektionspro-
phylaxe bewährt. Ihr Ziel ist in erster Li-
nie die Verhinderung pyelonephritischer 
Parenchymnarben durch aszendierende 
Harnweginfektionen. Eine der Hauptindi-
kationen stellt der vesikorenale Reflux dar. 
Während die Wirksamkeit der antibakte-
riellen Infektionsprophylaxe im Erwach-
senenalter gut belegt ist, liegen für das 
Säuglings- und Kindesalter nur wenige 
ausreichend evidente Daten vor. Ihr Nut-
zen muss im Individualfall gegen die mit 
ihr verbundenen Nachteile (Resistenz- 
entwicklung, Nebenwirkungen) abgewo-
gen werden.

Für Kinder mit neurogener Blasen-
funktion ist die Frage der Effektivität einer 
antibakteriellen Infektionsprophylaxe bis 
heute nicht abschließend zu beantworten 
[141]. Während verschiedene Studien ei-
nen positiven Einfluss auf die Infektions-
häufigkeit zeigten [142, 143], fanden einige 
Arbeitsgruppen keine Überlegenheit ge-
genüber Placebo [144, 145, 146].

Die Medikation wird in der Regel ein-
mal täglich abends (nach der letzten Mik-
tion, unmittelbar vor dem Zubettgehen) 
verabreicht. Die tägliche Menge beträgt 
1/4–1/5 der üblichen therapeutischen Ta-
gesdosis. Nitrofurantoin und Trime-
thoprim gelten heute als Mittel der ersten 
Wahl zur Infektionsprophylaxe im Kin-
desalter (. Tab. 12).

8.4.1	 Supportive Maßnahmen 
zur Infektionsprophylaxe

8.4.1.1 Methenaminmandelat und 
Methenaminhippurat.  Methenamin-
mandelat und Methenaminhippurat sind 

Tab. 11  Antibakterielle Therapie bei Zystitis

Chemotherapeutikum (Beispiele) Tagesdosis Applikation

Oral-Cephalosporin    

Gruppe 1, z. B. Cefaclor
Gruppe 2, z. B. Cefuroximaxetil
Gruppe 3, z. B. Ceftibuten
Gruppe 3, z. B. Cefpodoximproxetil 
Gruppe 3, z. B. Cefixim

50(–100) mg/kgKG
20(–30) mg/kgKG
9 mg/kgKG
8(–10) mg/kgKG
8(–12) mg/kgKG

p.o. in 2–3 ED p.o. in 2 ED
p.o. in 1 ED
p.o. in 2 ED 
p.o. in 1–2 ED

Trimethoprim oder
Trimethoprim/Sulfamethoxazol

5–6 mg/kgKG
5–6 mg/kgKG (TMP-Anteil)

p.o. in 2 ED
p.o. in 2 ED

Amoxicillin/Clavulansäure 37,5(–75) mg/kgKG (Amoxi-
cillin-Anteil)

p.o. in 3 ED

Nitrofurantoin 3–5 mg/kgKG p.o. in 2 ED

Tab. 12  Antibakterielle Prophylaxe und Medikation

Substanz Einmalige Tagesdosis in 
mg/kgKG

Anwendungsbeschränkung 
bei jungen Säuglingen

Nitrofurantoin 1 <7. Lebenswoche

Trimethoprim 1 (–2) <3. Lebensmonat

bei Unverträglichkeit und in den ersten Lebenswochen:
Oralcephalosporine in reduzierter Dosis (ca. 1/5 der therapeutischen Dosis) z. B.:

Cefaclor 10 Keine

Cefixim 2 Früh- und Neugeborenea

Ceftibuten 2 <4. Lebensmonata

Cefuroximaxetil 5 <4. Lebensmonata

aKeine ausreichenden Erfahrungen.
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lediglich in saurem Urinmilieu optimal 
wirksam. Beide werden im sauren Urin 
(pH=5–6) in Formaldehyd umgewan-
delt, das bereits in Konzentrationen von 
20 μg/ml ausreichend bakterizid ist. Zur 
Harnansäuerung können supportiv Am-
moniumchlorid [147] oder hohe Dosen 
von Ascorbinsäure (Vitamin C) verwen-
det werden [148, 149]; eine regelmäßige 
Überprüfung des Urin-pH durch Test-
streifen ist erforderlich.

8.4.1.2 „Ansäuern“ des Urins.  Bei der 
Prophylaxe von HWI werden mehrere 
Argumente für harnansäuernde Maßnah-
men herangezogen [150]. Die Erniedri-
gung des Urin-pH wirkt bakteriostatisch, 
insbesondere auf gramnegative Erre-
ger. Ungünstige Voraussetzungen für das 
Bakterienwachstum im Urin sind extreme 
pH-Werte (<5.5 und >7.5), hohe Urinkon-
zentration und schwache organische Säu-
ren. Eine Reihe antibakterieller Substan-
zen entfalten ihr Wirkungsoptimum bei 
pH-Werten zwischen 5 und 6 (darun-
ter z. B. Aminopenicilline, Nitrofuranto-
in, Trimethoprim). In ausgewählten Situ-
ationen kann es daher sinnvoll sein, die 
Behandlung durch urinansäuernde Maß-
nahmen zu optimieren. L-Methionin (Aci-
methin®, L-Methionin-GRY®) ist die einzige 
essentielle Aminosäure, die Schwefel ent-
hält. Bei ihrem Abbau zu Schwefelwasser-
stoff und Schwefelsäure werden H-Ionen 
frei, die zur Ansäuerung des Urins füh-
ren. Fünfstück et al. konnten unter L-Me-
thionin eine pH-unabhängige Verminde-
rung der bakteriellen Adhärenzfähigkeit 
am Uroepithel nachweisen [151].

8.4.1.3 Cranberry.  Als Hausmittel wird 
Preiselbeersaft aus Vaccinium macrocar-
pon, einer in den USA und Kanada ge-
wonnenen Cranberry-Art, seit Jahrhun-
derten eingesetzt und erlebt derzeit eine 
regelrechte Renaissance bei der Prophy-
laxe von HWI. Der Effekt von Cranber-
ry beruht wohl in erster Linie auf der Ad-
härenzhemmung uropathogener E. coli 
am Uroepithel [152]. Im Erwachsenenal-
ter ließ sich ein gewisser protektiver Effekt 
von Cranberry-Saftzubereitungen auf die 
Rezidivrate symptomatischer HWI nach-
weisen [153, 154]; für das Kindesalter ste-
hen entsprechende Studienergebnisse aus 
[155]. Es fehlen noch randomisierte, place-

bokontrollierte Studien, die auch den Wir-
kungsvergleich zur konventionellen anti-
bakteriellen Prophylaxe mit einbeziehen. 
Da die Wirksamkeit an die regelmäßige 
Einnahme großer Mengen von Saftzube-
reitungen gebunden ist (wegen der hohen 
Azidität ist reiner Natursaft kaum genieß-
bar), werden an die Compliance der Pa-
tienten relativ hohe Anforderungen ge-
stellt, sofern nicht Konzentrate in Kapsel-
form verendet werden.

Rezidivierende Harnweginfektionen 
sollten in jedem Fall zur (vorzeitigen) vi
deourodynamische Kontrolle im infekt-
freien Intervall veranlassen, damit ggf. 
gezielt das Management der neurogenen 
Blasenfunktionsstörung umgestellt wer-
den kann (. Infobox 1).

9	 Patientencompliance 
im Verlauf

9.1	 Voraussetzungen für eine 
optimale Patientencompliance

F	�Regelmäßige Überwachung:
1	�Vorsorgeorientierte, durch Einbe-

stellungen geregelte Vorstellungs-
termine,

1	�ggf. häusliche Adaptierung notwen-
diger Maßnahmen durch mobile 
Krankenpflege.

F	�Ausbildung: Der ärztliche Therapie-
ansatz besteht darin „mit dem Pati-
enten gemeinsam die ihm gemäße 
Therapie zu erarbeiten, damit er mit 
seiner Krankheit leben lernt“ [156]. 
Dies ist durch eine verständliche, the-
oretische und praktische Aus- und 
Fortbildung der Betroffenen und de-
ren Familien zu urologischen Frage-
stellungen zu gewährleisten [157], die 
prinzipiell sozialrechtlich abgesichert 
ist [158] und durch Selbsthilfevereini-
gungen sichergestellt wird:

1	�in curricularen Eltern-Kind-Semi-
naren,

1	�durch frühzeitige, stufenweise Aus-
bildung der Betroffenen und deren 
Eltern mit dem Ziel, individuelle 
Versorgungselemente den betrof-
fenen Kindern, Jugendlichen und 
Erwachsenen zu vermitteln,

1	�durch systematische Anleitung von 
Pflegepersonen und Pflegediens-

ten in Einrichtungen (Kindergärten 
Schulen, Internaten, Heimen).

F	�Diagnostik:
1	�Erlernen einer Minimaldiagnostik 

(z. B. Urinuntersuchung mit Test-
streifen),

1	�Schulung in der Beurteilung auf-
fälliger Symptome und dem Erken-
nen von Frühhinweisen möglicher 
Komplikationen wie Urintrübung, 
Uringeruch, Fieber, Änderung des 
Miktionsmodus usw.

1	�Vermittlung der Kenntnis von In-
dikationen zu wichtigen Untersu-
chungen wie Blasendruckmessung, 
Sonographie und Nierenfunktions-
untersuchungen.

F	�Therapie:
1	�Maßnahmen zur Vermeidung von 

Harnweginfektionen,
1	Beherrschen des CIC,
1	�Schulung im Umgang mit Medi-

kamenten (Wirkung, Nebenwir-
kungen, Maßnahmen bei Neben-
wirkungen).

9.2	 Compliance bei unterschied-
lichen Formen der Versorgung

Die Compliance ist bei eingehend aus-
gebildeten Patienten, Eltern und Betreu-
ern gut, während Betroffene mit einge-
schränkter Krankheitseinsicht einer ho-
hen Gefährdung ausgesetzt sind. 

Mögliche Ursachen der Gefährdung 
sind:
F	�Eine neurologische Beeinträchtigung 

kann die Ausführung notwendiger 
Maßnahmen so erschweren, dass sie 
nicht oder nicht sorgfältig ausgeführt 
werden können.

F	�Eine mentale Beeinträchtigung wird zu 
einem gesundheitlichen Risiko, wenn 

Infobox 1: Mögliche unterstützende 
Maßnahmen zur Infektionsprophylaxe

F	�bei Verschlechterung der Detursodruck-
werte ggf. antimuskarinerge Therapie 
bzw. Dosiserhöhung der Antimuskarinika,

F	�bei hohen Restharrmengen Beginn eines 
intermittierenden Katheterismus,

F	�Katheterisierungstechnik überprüfen,
F	�bei bereits erfolgendem CIC ggf. Kathete-

rismusfrequenz erhöhen,
F	�Optimierung der Stuhlentleerung, Verhin-

derung einer Obstipation.
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die Betroffenen auf sich selbst ange-
wiesen sind. Notwendige Maßnahmen 
müssen in diesen Fällen durch betreu-
ende Personen erbracht werden.

F	�Aktive Verweigerung wesentlicher 
Versorgungsmerkmale wegen Des-
interesse, mangelnder Übersicht und 
Einsicht, Fehleinschätzung, Ängs-
ten, Antriebsstörungen, oder Schein-
selbstständigkeit.

F	�Fehleinschätzung geeigneter Maßnah-
men wegen inadäquater Ansprüche an 
Kontinenz (z. B. Wunsch nach kon-
tinenter Harnableitung) ohne ausrei-
chende Gewähr der Ausführung hier-
mit verbundener notwendiger Maß-
nahmen.

F	�Fehlende oder unzureichende recht-
zeitige Lösung des Patienten aus der 
Bindung der Eltern.

F	�Vernachlässigung der Versorgung bei 
Erschöpfung oder eingeschränkter 
Kompetenz der betreuenden Per-
sonen.

F	�Subjektives Desinteresse, mangelhaftes 
Problembewusstsein.

F	�Ärztliche Minimalversorgung bei we-
nig qualifizierter Diagnostik und 
Therapie.

9.3	 Compliance und Lebensalter

Sind Eltern und Patienten lediglich Wei-
sungsempfänger ärztlicher Maßnahmen, 
zeigen sie häufig eine schlechtere Com-
pliance.

Im Kindesalter wird die urologische 
Versorgung (meist) durch die Eltern ge-
währleistet. Die Compliance der Eltern 
hängt wesentlich von deren Ausbildung, 
Motivation und sozialer Herkunft ab 
[159]. Häufig besteht eine Zurückhaltung 
gegenüber einer Medikation und alterna-
tive, auch zeitaufwendige Interventionen 
(z. B. CIC) werden einer medikamentösen 
Dauerbehandlung vorgezogen. Überfor-
derungen der handelnden Personen sind 
wegen der Vielfalt notwendiger Maßnah-
men nicht selten.

Im Jugendalter wird die Übertragung 
der Verantwortung an die Betroffenen 
selbst erforderlich, was nicht selten mit 
Konflikt und Blockade verbunden ist. 
Während der (pubertären) Entwicklungs-
phase können Wunsch nach Selbstbestim-
mung und mangelnde Einsichtsfähigkeit 

in notwendige Maßnahmen eine Ursa-
che irreversibler urologischer Komplika-
tionen sein.

Aufgrund verbesserter Einsichtsfä-
higkeit (oft durch negative Erfahrungen) 
und emotionaler Stabilisierung nimmt die 
Compliance bei Erwachsenen wieder zu. 
Jedoch kann nur etwa 1/3 der Erwachse-
nen in vollem Umfang die gesundheitliche 
Eigenverantwortung übernehmen. Viele 
Erwachsene müssen relativ lange, wenn 
nicht auf Dauer, Fremdbetreuung in An-
spruch nehmen [160].
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