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Frühe beidseitige Nephrektomie
bei Säuglingen mit pränataler
ARPKD
Prognoseverbesserung oder unnötiger
Aufwand?

Die ARPKD („autosomal recessive
polycystic kidney disease“), frü-
her Potter-Sequenz Typ I, ist in
der pränatalen Form lebensbe-
drohlich. Die betroffenen Kinder
fallen schon in der Schwangerschaft
durch Fruchtwasserverminderung
(Oligohydramnion) und massive
Nierenvergrößerung auf. Post-
partal führen die Zystennieren
zur abdominellen Druckerhöhung
mit konsekutiver Lungenhypopla-
sie, pulmonalem Hypertonus und
Problemen der enteralen Ernährung.

Bis zumBeginn der 21. Jahrhunderts wa-
ren alle derARPKDTherapieansätze pal-
liativ. Die frühe beidseitige Nephrekto-
mie ermöglicht eine Überlebenschance
bei extrem hohem Aufwand mit noch
unklarem Langzeitverlauf.

Die zystische Nierenerkrankung AR-
PKD (Potter Typ I) hat eine Inzidenz
von 1:20.000. Zirka jeder 70. Mensch
trägt die Mutation, die auf dem Chro-
mosom 6 lokalisiert ist. Man unterschei-
det je nachManifestationsalter zwischen
pränataler, neonataler, infantiler und ju-
veniler Form. Je früher das Manifestati-
onsalter, desto schlechter die Prognose.
Die durchschnittliche Lebenserwartung
liegt bei 6 Jahren, > 50% der Kinder mit
pränatalerFormversterben im1.Lebens-
jahr [1–5].

Die pränatale Form fällt schon wäh-
rend der Schwangerschaft auf und ist
durchOligo- (Fruchtwassermangel)oder
Anhydramnion (kompletter Fruchtwas-
serverlust), massiv vergrößerte zystisch
veränderte Nieren und eine Lungenhy-
poplasie gekennzeichnet. Oft kommen
die Kinder aufgrund der verminder-
ten Fruchtwassermenge früher zur Welt
(. Abb. 1).

» Die pränatale ARPKD ist eine
schwere Erkrankung mit hoher
Mortalität

Postpartal ist bereits indenersten24hdie
Mortalität hoch, da die Kinder neben der
Frühgeburtlichkeit mit allen konsekuti-
ven Problemen eine terminale Nierenin-
suffizienzhaben.Limitierendsind jedoch
primär die Lungenhypoplasie (. Abb. 2)
und der pulmonale Hypertonus, die eine
suffiziente Beatmung schwierig machen.
Diese istnurmitoszillierenderBeatmung
und Stickstoffzusatz möglich.

Sobald die Beatmung stabil ist, tritt
die Frage nach der Dialyse und der en-
teralen Ernährung in den Vordergrund,
die aufgrunddermassivenVergrößerung
beider Nieren und des konsekutiven ab-
dominellenDruckesimBauchraumnicht
möglich sind.

Bis zum Ende des 20 Jahrhunderts
war die pränatale ARPKD eine tödlich

verlaufende Erkrankung. Zu Beginn des
21. Jahrhunderts tauchten die ersten Be-
richte über zunächst palliative Nephrek-
tomien auf, die die enterale Ernährung
verbessern sollten [6].

Beaunoyer et al. [7] berichteten 2007
als erste über die beidseitige Nephrekto-
mie bei 9 Kindern mit ARPKD, die zu
einer deutlichen Prognoseverbesserung
nach 6 Jahren Follow-up mit 89% Über-
leben der Kinder führte. Luo et al. [8]
konnten 2013 in einer eigenen Serie mit
11 Kindern und einer Literaturrecherche
diese guten Ergebnisse nicht reproduzie-
ren, dieMortalität lagweiterhin bei 64 %.
Die Konsensuskonferenz von 2014 zur
ARPKD empfiehlt die Nephrektomie als
Therapieoption [9].

In unserer Serie berichten wir über
unseren Therapieansatz bei Kindern mit
pränataler ARPKD.

Patienten

Zwischen2010und2016behandeltenwir
7Kindermit pränatalerARPKD.Alle ka-
men bei Oligo- bzw. Anhydramnion in
der 31. bis 39. Schwangerschaftswoche
(SSW) mittels Sectio zur Welt, eins der
Kinder in einer externen Klinik. Post-
partal benötigten die Säuglinge eine spe-
zielle oszillierende Beatmung mit Stick-
stoffanreicherung, um bei ausgeprägter
Lungenhypoplasie, pulmonalem Hoch-
druck und wenig abdominellem Platz
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Abb. 18 Säuglingmit ARPKD vorNephrektomie

Abb. 28 Lungenhypoplasie bei ARPKD

eine ausreichende Oxygenierung zu er-
reichen.Bei deroszillierendenBeatmung
wird mit kurzen Stößen unter möglichst
konstantemMitteldruck beatmet, umbei
sehr kleiner Gasaustauschfläche pulmo-
nale Spitzendrücke in der Einatempha-
se und O2-Abfälle in der Ausatemphase
zu vermeiden. Der Zusatz von Stickstoff
bewirkt eine Senkung des pulmonalen
Hypertonus. Diese Beatmung ist nur un-
ter großem technischen und personellen
Aufwand auf der neonatalen Intensivsta-
tion möglich. Ein Kind musste mehrere
Stunden händisch ventiliert werden, da
nur so eine suffizienteBeatmunggewähr-
leistet werden konnte. Alle Kinder hatten
einemassiveNierenhyperplasie beidseits
(Länge 13–16 cm) und waren nierenin-
suffizient.

» Die postoperative
Blutdruckeinstellung bleibt ein
bisher ungelöstes Problem

Nach der Stabilisierung der Beatmung
wurde innerhalb von 24–72 h postpartal
dieNephrektomie der ersten Seite durch-
geführt. Im selben Eingriff erfolgte die
Einlage eines peritonealen Dialysekathe-
ters.

Nach Stabilisierung der Gesamtsitua-
tion und Etablierung der Peritonealdia-
lyse erfolgte bei 6 Kindern nach 1–2Wo-
chendieNephrektomieder zweitenSeite.
Beim letzten Kind unserer Serie wurde
bisher die 2. Niere belassen.

Operativer Ablauf

Aufgrund der schwierigen Beatmungssi-
tuation fanddieNephrektomieder ersten
Seite auf der Intensivstation im Bett statt.
Angestrebt war der Zugang in Seitenla-
ge über einen Flankenschnitt, in einem
Falle musste der Eingriff in Rückenlage
erfolgen,dadasKindbeiderUmlagerung
instabil wurde. Über einen langen Flan-
kenschnitt inVerlängerung der 12. Rippe
war ein retroperitonealer Zugang ohne
Eröffnung des Peritoneums angestrebt.
In den meisten Fällen kam es aufgrund
der Größe der Niere trotzdem zur Eröff-
nung des Peritoneums und dieses wur-
de möglichst wasserdicht verschlossen,
um eine schnelle Einleitung der Dialyse
zu ermöglichen (. Abb. 3). In einem Fall
kam es zur Pleuraverletzung, die mittels
Pleuradrainage therapiert wurde.

» Alle Kinder mit ARPKD
brauchen mittelfristig eine
Nierentransplantation

In allen Fällen kam es direkt nach Ent-
nahme der Niere zu einer Verbesserung
der Beatmungssituation mit deutlichem
Abfall der Beatmungsdrücke, wobei die

Beatmungssituation aufgrund der Lun-
genhypoplasie schwierig blieb.

Entweder über einen separaten Zu-
gang oder über das eröffnete Peritoneum
wurde ein intraperitonealer Dialyseka-
theter eingelegt und die Wunde schicht-
weise verschlossen.

Nach ca. 24 h wurde zunächst mit
kleinen Einlaufmengen die Dialyse be-
gonnen, kein Kind wies ein peritonea-
les Leck auf. Alle Kinder zeigten nach
Nephrektomie eine verbesserte enterale
Nahrungsaufnahme und eine Stabilisie-
rung des Flüssigkeitshaushalts.

Nach 1–2 Wochen erfolgte die Ne-
phrektomie der Gegenseite, jetzt nach
Stabilisierung der Gesamtsituation im
Operationssaal. Hierbei blieb in allen
Fällen das Peritoneum intakt und die
Dialysewurdepostoperativ direktwieder
aufgenommen.

Ergebnisse

Es wurden in unserer Serie 7 Kinder,
6 Jungen und 1 Mädchen, mit pränataler
ARPKD behandelt. 5 hatten pränatal ein
Oligohydramnion, 2 Kinder zeigten ein
Anhydramnion. Alle Kinder wurden bei
pränatal bekannter Diagnose per Sectio
in der 31. bis 39. SSW geboren. Postpar-
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Frühe beidseitige Nephrektomie bei Säuglingenmit pränataler ARPKD. Prognoseverbesserung oder
unnötiger Aufwand?

Zusammenfassung
Hintergrund. Säuglingemit pränataler ARPKD
(„autosomal recessive polycystic kidney
disease“) sind gekennzeichnet durch massive
Nierenhyperplasie, Lungenhypoplasie, pulmo-
nalem Hochdruck und Niereninsuffizienz. Die
Mortalität liegt je nach Studie bei 20–80%.
Fragestellung. Führt die frühe Nephrektomie
zur Verbesserung der Prognose?
Patienten und Methoden. Zwischen
2010 und 2016 behandelten wir 7 Kinder
mit angeborener ARPKD. Alle kamen
bei Oligohydramnion mittels geplanter
Sectio zur Welt. Postpartal benötigten die
Säuglinge eine oszillierende Beatmung mit
Stickstoffanreicherung, um bei ausgeprägter
Lungenhypoplasie, pulmonalem Hochdruck
und wenig abdominellem Platz eine

ausreichende Oxygenierung zu erreichen. Alle
Kinder hatten eine massive Nierenhyperplasie
beidseits (Länge 13–16 cm).
Ergebnisse. Zur Ermöglichung der Perito-
nealdialyse wurde die Nephrektomie der
ersten Seite mit Einlage eines peritonealen
Dialysekatheters innerhalb von 72 h nach
Stabilisierung der Beatmung durchgeführt.
Die zweite Niere wurde im Verlauf innerhalb
von 2 Wochen entfernt. Zwei Kinder erhielten
eine Nierentransplantation und sind stabil, ein
Kind starb im Alter von 10 Monaten an einer
banalen Infektion imMultiorganversagen. Alle
anderen Patienten sind an der Heimdialyse
und warten auf die Transplantation.
Schlussfolgerung. Frühe beidseitige
Nephrektomie ist machbar und nötig bei

Kindern mit pränataler ARPKD. Es erfordert
interdisziplinäre Zusammenarbeit und einen
hohen organisatorischen Aufwand, um diese
Kinder in den ersten Tagen adäquat zu behan-
deln. Nach unseren Erfahrungen ist die frühe
Nephrektomie unter intensivmedizinischen
Bedingungen ein vielversprechender Ansatz,
um die Beatmung zu verbessern und eine
Dialyse zu ermöglichen. Langfristig ist eine
Transplantation das Ziel.

Schlüsselwörter
Zystennieren · Oligohydramnion · Nie-
renhyperplasie · Peritonealdialyse ·
Nierentransplantation

Early bilateral nephrectomy in neonatal autosomal recessive polycystic kidney disease. Improved
prognosis or unnecessary effort?

Abstract
Background. Neonatal autosomal recessive
polycystic kidney disease (ARPKD) is asso-
ciated with giant kidneys, lung hypoplasia,
pulmonal hypertension, and end-stage renal
failure. Depending on the study, mortality is
reported to range between 20 and 80%.
Objectives. Does bilateral nephrectomy
improve survival?
Patients and methods. Between 2010 and
2016, we treated 7 children with prenatally
diagnosed ARPKD. All had a planned delivery
by cesarean section. After birth, oscillated
ventilation with nitrogen enrichment was
initiated to achieve maximum oxygenation
and to decrease pumonary hypertension.

All children had bilateral massive kidney
hyperplasia (length 13–16 cm).
Results. Nephrectomy on one side was perfor-
med within 72 h together with placement of
a peritoneal dialysis catheter in the intensive
care unit. Contralateral nephrectomy was
performed after 1–2 weeks when the child
was stabilized by dialysis. In 2 children, kidney
transplantation has already been performed
and they are doing fine. One child died
after 10 months due to infection. The other
children are stable on home peritoneal dialysis
awaiting transplantation.
Conclusions. Early bilateral nephrectomy
in neonatal ARPKD is feasible, but requires

distinctive care at a pediatric intensive care
unit and a high amount of organizational
efforts to treat these children adequately
in the first few days. In our experience, the
procedure is a promising approach to improve
ventilation and enable dialysis. However,
kidney transplantation, best from a living
donor, is required within the first years of life.

Keywords
Cystic kidneys · Oligohydramnios · Renal
hyperplasia · Peritoneal dialysis · Kidney
transplantation

tal erfolgte bei 6 Kindern innerhalb von
24 h, bei einem Kind nach 72 h die Ne-
phrektomie der ersten Seite. Bei einem
Kind kann es intraoperativ zum Pneu-
mothorax bei Pleuraverletzung, ein Kind
hatte beidseits einen spontanenPneumo-
thorax, beide Kinder wurden mit Pleu-
radrainagen versorgt, die im Verlauf ent-
fernt werden konnten. Ein Kind musste
am 3. Lebenstag bei Herzversagen reani-
miert werden, ein Kind hatte zusätzlich
eine Kardiomyopathie.

Bei allen Kindern konnte nach der
ersten Nephrektomie die Dialyse erfolg-
reich etabliert werden und die Kinder
nach Entlassung mittels Peritonealdialy-
se heimdialysiert werden.

Bei 6 Kindern wurde die Nephrekto-
mie der zweiten Seite im Verlauf durch-
geführt, leider kam es danach zu massi-
ven Blutdruckentgleisungen sowohl mit
hyper- wie auch hypotonen Krisen, die
schwer einstellbar waren. Daher wurde
beim letzten Kind der Serie die zweite
Niere belassen. Darunter war der Blut-

druck besser führbar.AufgrundderBlut-
druckentgleisungenkamesbei3Kindern
zu neurologischen Komplikationen, die
zu Residuen führten.

EinKindverstarbnach10Monatenim
Rahmen eines banalen Infekts im Multi-
organversagen. Zwei Kinder wurden be-
reits im Alter von 17 bzw. 19 Monaten
nierentransplantiert, beide Kinder haben
stabile Kreatininwerte im Normbereich.
Die restlichen 4 Kinder befinden sich in
der Evaluierung und sind klinisch stabil.
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Diskussion

Die pränatale ARPKD ist eine seltene Er-
krankung, die bis zum Ende des 20. Jahr-
hunderts mit hoher Letalität verbunden
war [1–5]. Dank verbesserter Intensiv-
medizin und der Peritonealdialyse ist
durch Nephrektomie ein Überleben der
Kinder möglich.

Zunächst wurde die Nephrektomie
nur als palliatives Konzept verfolgt [6],
zeigte sich dann aber als Therapieansatz
zur Senkung der Mortalität [7–9].

Bei pränataler Diagnose sollten die
Eltern zunächst interdisziplinär beraten
werden. Nicht nur dass sie ein schwer-
krankes Kind trotz allem Aufwands un-
klare Prognosen bekommen. Selbst bei
gutem Verlauf sind ein langer Intensiv-
aufenthalt, mehrere operative Eingriffe,
Heimdialyse für mindestens 1–2 Jahre
und eine Nierentransplantation, ange-
strebt als Lebendspende durch die El-
tern, zu erwarten. Bei mangelnder Com-
pliance der Eltern ist hier eine Terminie-

Hier steht eine Anzeige.

K

rung der Schwangerschaft in Erwägung
zu ziehen.

» Es wird diskutiert, ob gleich
beide Seiten in einer Sitzung
nephrektomiert werden sollten

Postnatal sollte eine möglichst schnelle
Nephrektomie zumindest der einen Seite
erfolgen, umdieBeatmungzuverbessern
und das Flüssigkeitsmanagement zu er-
möglichen.

Es gibt Diskussionen darüber, ob zu-
nächst eine Seite oder gleich beide Seiten
in einer Sitzung nephrektomiert werden
sollten. Für die beidseitige Nephrekto-
mie in einer Sitzung spricht die Wachs-
tumstendenz der Restniere. Erfahrungen
zeigen, dass die Restniere schnell in den
frei gewordenenRaumhineinwächst und
mittelfristig wieder zum Anstieg des ab-
dominellen Druckes führt.

Wir haben uns für das Stufenkonzept
entschieden, um einerseits die Peritone-
alläsionmöglichstkleinzuhaltenundda-

mit eine schnelleDialyse zuermöglichen.
Andererseits hatten wir bei einigen Kin-
dern nach der Nephrektomie der zwei-
ten Seite massive Probleme mit der Blut-
druckeinstellung, die z. T. zu neurologi-
schen Komplikationen führten. Da nicht
klar ist, wie die Blutdruckregulierung bei
Säuglingen inden erstenLebensmonaten
gesteuertwird, glaubenwir, dass eine ver-
zögerte Nephrektomie der zweiten Seite
dieBlutdruckkomplikationen reduzieren
könnte. Im letztenKindunsererSeriewar
dieser Ansatz bisher erfolgreich.

Insgesamt ist der Verlauf aller Kinder
durch einen langen Intensivaufenthalt
mit multiplen Komplikationen (Pneu-
mothorax, Peritonitis, Reanimation)
gekennzeichnet.

Nach Stabilisierung der Kinder und
Etablierung der Peritonealdialyse unter
häuslichen Bedingungen sind die meis-
ten Kinder stabil. Nichtsdestotrotz sind
sieweiterhin anfälliger.Das zeigt das ver-
storbeneKindunserer Serie, dasnachba-
nalem Infekt der oberen Luftwege eine
Sepsis mit Multiorganversagen erlitt.
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Abb. 39 Zustand
nachNephrektomie
der 1. Seite

ImVerlauf erfolgt die Evaluierung der
Eltern zur Lebendspende. In unserem
Haus ist Voraussetzung für die Nieren-
transplantation 1 Jahr Lebensalter und
8 kgKörpergewicht.DaalleKinderdurch
die Niereninsuffizienz Gedeihstörungen
aufzeigen und oft über eine Magenson-
de ernährt werden müssen, erreichen sie
das Mindestgewicht eher weit nach dem
1. Geburtstag.

In unserer Serie sind bisher 2 Kin-
der transplantiert worden, beide durch
Fremdspender. In einem Fall kamen die
Eltern nicht in Frage und im zweiten Fall
kam das Fremdangebot vor kompletter
Evaluierung der Eltern. Beide sind stabil
und mit den Kreatininwerten im Norm-
bereich.

Aufgrund des bisher kurzen Follow-
up von maximal 6 Jahren bleibt unklar,
wie sicher die Langzeitprognose dieser
Kinder ist. Alle Kinder werden im Lauf
ihres Lebens weitere Nierentransplanta-
tionen benötigen und die neurologische
Situation ist aufgrund des jungen Alters
der meisten Kinder noch nicht komplett
beurteilbar.

» Der Verlauf der ARPKD ist
durch langen Intensivaufenthalt
mit multiplen Komplikationen
gekennzeichnet

Grundsätzlich bleibt zu diskutieren, ob
der hohe personelle, technische und
operative Aufwand die Prognoseverbes-
serung rechtfertigt. Andererseits ist es

die einzige Möglichkeit, die Mortalität
der betroffenen Kinder zu beeinflus-
sen.

Wir habendiesesTherapiekonzept bei
ausgeprägtem Therapiewunsch der El-
tern entwickelt, in den ersten Fällen bei
bereits geborenen Kindern. Daher muss
in jedemFall individuell in engerAbspra-
che mit den Eltern der Therapieansatz
entwickelt werden.

Fazit für die Praxis

4 Die pränatale ARPKD ist eine schwere
Erkrankung mit hoher Mortalität.

4 Die frühe beidseitige Nephrektomie
ist ein vielversprechender Ansatz,
der eine Verbesserung der Mortalität
verspricht. Allerdings ist das Konzept
nur mit einem hohen personellen
und intensivmedizinischen Aufwand
realisierbar.

4 Alle Kinder mit ARPKD brauchen mit-
telfristig eine Nierentransplantation,
ambesten als Lebendspende von den
Eltern. Bis dahin ist die Heimdialyse
nötig, die eine große Compliance
seitens der Eltern erfordert.

4 Die postoperative Blutdruckein-
stellung bleibt ein bisher ungelös-
tes Problem. Eventuell bietet die
möglichst späte Nephrektomie der
zweiten Seite einen Lösungsansatz,
dessen Verlauf aber zurzeit noch
unklar ist.
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