Fallbericht

Bauchschmerzen
bei einseitiger Nierenagenesie

Woran muss man denken?

Schatzungsweise 1 von 1000 Lebendgeborenen kommt mit nur einer Niere
zur Welt. Bei Madchen ist dies in 55 bis 70 Prozent der Falle mit einer Mul-
ler-Anomalie verbunden, die weitreichende Folgen nach dem Eintritt der

Menarche haben kann.

Von Alessandra Reichlin, Sonja Fontana und Renate Hiirlimann

ine 13-jahrige Patientin kommt mit starksten

Unterbauchschmerzen auf die Notfallstation. Auf-

grund der Bauchschmerzen war sie bis zum

Vorstellungstag wéhrend dreier Tage in einem
auswartigen Spital hospitalisiert. Dort wurden wegen der
Diagnose Obstipation mehrfach Einldufe durchgefuhrt.
Eine im Rahmen der Abklarungen dort durchgefthrte So-
nografie des Abdomens ergab keine Auffalligkeiten, bis
auf eine flussigkeitsgefullte Struktur im Unterbauch, wel-
che man als Stuhl im Rektum und als Flissigkeit aufgrund
abfuhrender Massnahmen interpretierte. Die Patientin
wurde aus der peripheren Klinik mit stuhlregulativen
Massnahmen und einer Analgesie nach Hause entlassen.
Bei immobilisierenden Schmerzen erfolgt am gleichen
Tag die Selbstvorstellung auf unserer Notfallstation.

Was ist bekannt?

Es besteht eine Nierenagenesie rechts, diese ist seit dem
Sauglingsalter bekannt (Zufallsbefund im Rahmen einer
Abklarung bei Erbrechen). Ansonsten ist die Patientin
gesund.

Gynakologische Anamnese: Seit der Menarche vor
einem Jahr leidet die Patientin unter Dysmenorrho. Die
Menstruation habe sie regelmassig alle 5 Wochen, die
Blutungsintensitat sei eher stark. Zudem sei sie nach der
Menstruation immer verstopft, ein Therapieversuch mit
Lactulose (Duphalac®) sei erfolglos gewesen. Keine se-
xuelle Aktivitat. Letzte Menstruation zirka 1 Woche vor
Vorstellung.

Status

Schmerzbedingt ist der Allgemeinzustand reduziert,
aber kardiopulmonal bland. Das Abdomen ist weich. Es
besteht Druckdolenz im Unterbauch, aber kein Ruttel-
und kein Loslassschmerz; die Darmgerdusche sind nor-
mal.

Gynakologischer Status: Tanner P5, unter Traktion und
Separation besteht ein normaler genitaler Untersu-
chungsbefund mit anuldrem, dstrogenisiertem Hymen.
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Verlauf und Diagnose

Wegen der starken Schmerzen erfolgt eine Leitungsein-
lage. Die Schmerzkontrolle ist erst nach intravendser
Nalbuphingabe erreichbar.

Im Labor erweist sich das Blutbild als normal, Entzin-
dungs-, Nieren- und Leberwerte sind unauffallig, ebenso
der Urinstatus.

Die bei uns durchgefiihrte Sonografie des Abdomens be-
statigt die unilaterale Nierenagenesie rechts. Zudem fin-
det sich eine 15 x 7 cm lange, homogen flUssigkeitsge-
flllte Raumforderung retrovesikal. Eine uterusahnliche
Struktur ohne aufgebautes Endometrium zeigt sich links
laterokranial der flussigkeitsgefullten Struktur (Abbil-
dung 1).

Diagnose: Héamatokolpos rechts und Nierenagenesie
rechts mit/bei OHVIRA-Syndrom (obstructed hemivagina
with ipsilateral renal anomaly) (Abbildung 2).

Die Patientin wird zur Analgesie und zur operativen Ver-
sorgung stationar aufgenommen. Es erfolgt eine Vagi-
nalfenestrierung rechtsseitig mit Entleerung von 1,5 |
Altblut aus dem Hamatokolpos. Der anschliessende
postoperative Verlauf ist unauffallig.

Diskussion

Die Haufigkeit einer unilateralen Nierenagenesie wird
auf 1:1000 Lebendgeburten geschatzt. Bei Madchen mit

DAS WICHTIGSTE IN KURZE

D Auch menstruierende Madchen konnen einen Hamatokolpos haben!

D Bei jedem Madchen mit unilateraler Nierenagenesie an das magliche Vorliegen
eines OHVIRA-Syndroms (obstructed hemivagina with ipsilateral renal anomaly)

denken!

D Durchfiihrung einer Sonografie des Abdomens einschliesslich des inneren Genitale

bei einer Nierenagenesie/-anomalie in der Pubertat, um einen schmerzhaften

Hamatokolpos zu verhindern!
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Abbildung 1: Der Hamatokolpos im transabdominalen Ultraschall:
1. Harnblase, 2. Hdmatokolpos, 3. Darmschlinge

Abbildung 2: OHVIRA-Syndrom (nach
[1]); OHVIRA: obstructed hemivagina
with ipsilateral renal anomaly
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einer singuldren Niere besteht in 55 bis
70 Prozent der Félle eine Mdller-Anomalie
mit OHVIRA-Syndrom (2). Ein Vererbungs-
mechanismus ist bislang nicht bekannt. Es
handelt sich um ein urogenitales Fehl-
bildungssyndrom, welches erstmals 1976
beschrieben wurde (3). Friher war es auch
unter dem Namen Herlyn-Werner-Wunder-
lich-Syndrom bekannt.

Die Hauptmerkmale sind eine Doppelanlage
des Uterus mit Vaginalseptum sowie eine
Nierenagenesie auf der Seite des Septums.
Das Menstruationsblut kann deshalb unilate-
ral nicht abfliessen, und dies fuhrt nach der
Menarche zu einem einseitigen Hamatokol-
pos. Symptomatisch werden die Madchen in
der Adoleszenz typischerweise mit Unter-
bauchschmerzen oder Dysmenorrhé (4),
aber auch therapieresistente Obstipation,
eine palpable Masse im Unterbauch, akuter
Harnverhalt oder akutes Abdomen sind

mdogliche klinische Prdsentationen. Nur ganz selten ist
der Hdmatokolpos bei der Genitalinspektion unter Trak-
tion in der distalen Vagina sichtbar. Vor der Menarche
sind die Madchen typischerweise beschwerdefrei.

Die unilaterale Nierenagenesie weist auf ein OHVIRA-
Syndrom hin! Jedes M&dchen mit einer singuldren Niere
soll abgeklart werden, ob nicht zusétzlich eine assozi-
ierte Doppelanlage des Uterus im Sinne eines OHVIRA-
Syndroms vorliegt (2).

Darlber hinaus ist zu erwahnen, dass auch Madchen mit
multizystisch dysplastischen Nieren ein erhdhtes Risiko
haben und daher ebenfalls abgeklart werden sollen.

In der hormonellen Ruhephase ist die sonografische Be-
urteilung des inneren Genitale erschwert. Falls die Ultra-
schalldiagnostik nicht im Neugeborenenalter (unter dem
Ostrogeneinfluss der Mutter ist der Uterus der Tochter
sonografisch zu erkennen) durchgefiihrt werden kann,
ist eine Sonografie zum Ausschluss eines OHVIRA-Syn-
droms maoglichst bald nach der Menarche indiziert.

Die Therapie besteht in einer Exzision respektive Fenes-
trierung des Septums. Die rasche Diagnosestellung mog-
lichst friih nach der Menarche hilft, chronische Schmer-
zen sowie chirurgische oder infektiose Komplikationen
zu vermeiden, und sie reduziert mdglicherweise auch
das Endometrioserisiko (4).
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