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Systematik Pädiatrische Nephrologie

• Leitsymptome

• Hämaturie, Proteinurie, Leukozyturie, Kreatininerhöhung, Elektrolytstörung, 
Hypertonie

• Harnwegsinfektionen

• Congenital Anomalies of the Kidney and Urinary Tract (CAKUT)

• Zystische Nierenerkrankungen

• Enuresis und funktionelle Harninkontinenz

• Nephrotisches und Nephritisches Syndrom

• Glomerulonephritiden

• Tubulopathien

• Urolithiasis

• Akute Niereninsuffizienz 

• Prärenale NI

• Hämolytisch – urämisches Syndrom

• Chronische Niereninsuffizienz – Dialyse - Ntx



Congenital

Anomalies of the

Kidney and

Urinary

Tract



CAKUT

• Inzidenz 3-6 pro 1000 Lebendgeborene
• Häufigste Ursache für CNI im Kindesalter
• Teil vieler Syndrome
• einige wenige nonsyndromale, monogenetische Krankheitsbilder



CAKUT



CAKUT

VUR infravesikale Obstruktion



CAKUT

Ureterabgangsstenose



Harnwegsinfektionen
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Definition
Diagnostik
Erregersituation
Therapie
weiterführende Diagnostik
Prophylaxe



Definition
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HWI = Nachweis einer signifikanten Leukozyturie und 
Bakteriurie (Monokultur) aus der Blase



Ätiologie / Pathogenese

• Keimaszension uropathogener (Darm)-bakterien

• Besiedlung der Periurethralegion / Präputium

• Imbalance der physiologischen Imbalance zwischen 
Virulenzfaktoren und lokaler Immunität

• Keimadhäsion am Urothel (Fimbrien / Pili)

• Internalisierung der Erreger und Induktion 
proinflammatorischer Zytokine



Problem - Narben
Speicherdefekte in DMSA-Szinti

Piepsz A (2002) , Eur J Radiol. 43: 146-153



Häufigkeit von symptomatischen Harnwegsinfektionen im Kindesalter

Mädchen 3-7%
Knaben 1-2%

Knaben : Mädchen 1. Lebensmonat  2,5 : 1
später       1 : 10 – 1 : 20

Winberg et al Acta Paediatr Scand 1974

in 30% - 50% gibt es Rezidive



U.Jodal: Infect.Dis.Clin.North Am.1: 713-729 (1987)

Häufigkeit von symptomatischen Harnwegsinfektionen im Kindesalter



Jodal U. Infect.Dis.Clin.North Amer. 1: 713-729 (1987)

Bedeutung



Bedeutung /  Folgen  / Prognose - ESRD

Tullus et al; Acta Ped 2014



Bedeutung /  Folgen  / Prognose - RR
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Patzer et al; J Pediatr 2003;142:117-22



Diagnose



Klinische Diagnostik ?!
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Fieber Erbrechen Appetitlosigkeit Durchfall Zyanose Fieberkrampf

Symptome bei erster Pyelonephritis
Universitäts-Kinderklinik Jena

128 Kinder, 1-18 Monate
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HWI - Diagnostik

• Kein spezifisches klinisches Symptom!
• Urinuntersuchung bei jedem ohne eindeutige Ursache 

fiebernden Kleinkind



Was lehrt uns der Urinbefund?

• Teststreifen (z.B. Combur 9)
– Leukozytenesterase Reaktion (weist nur lysierte Leukos nach)
– Nitrit (erfasst Bakterien die Nitrat zu Nitrit reduzieren)

• Sensitivität bei kurzer Blasenverweilzeit gering (30-50% bei Sgl; >98% bei großen 
Mädchen)

• Negativ bei nitritnegativen Keimen (Enterokokken, Staphylokokken)
• Negativ bei FG, NG die kein Nitrat ausscheiden
• Negativ bei < 105 CFU/ml

– (Ery)

• Mikroskopie!

• Urinkultur (entscheidender Goldstandard!)

– Direktkultur, Eintauchmedium



Tosif S et al: J Paediatr Child Health 2012; 48: 659-664

599 Kinder < 2 Jahre (mittleres Alter 7 Monate, 54% Jungen)

Methode

Beutel- Urin

Katheter-Urin

Blasenpunktionsurin

„Clean-catch-urin“

Kontamination

46%

12%

1%

26%

Fazit: Diagnose einer HWI nur aus BP oder K-Urin!



Konsequenz für die Praxis

23

Die Diagnose einer Harnwegsinfektion erfordert den Nachweis einer 
signifikanten Leukozyturie und einer signifikanten Bakteriurie mittels K-Urin 
oder Blasenpunktion.

Utsch, Klaus; DÄ 9/2014



Definition

24

Zystitis (untere HWI)
Pyelonephritis (obere HWI)
Urosepsis

komplizierte HWI 
asymptomatische Bakteriurie

rezidivierende HWI

sterile Leukozyturie
(Hyperkalziurie, zystische Nierenerkrankungen, interstitielle
Nephritis, Tbc, GN)



Beweis PN
Speicherdefekte in DMSA-Szinti

Piepsz A (2002) , Eur J Radiol. 43: 146-153



Differenzierung untere HWI / PN

Procalcitonin!

• Sensitivität für PN - CrP 94,5% / Procalcitonin 91%

• aber nur Pro-CT korreliert mit DMSA-Veränderung

• also: Pro-CT möglicher Prediktor für Narben

Pecile et al., Pediatrics, 2004

DMSA beweisend



Therapie



Erregerspektrum

Sachsen-Anhalt 2010-14
36 Praxen, n = 1734

Mainz, R. Beetz
n  = ??

72%3%
8%

43%

21%

11%

E. coli

Proteus

Enterokk. faecalis + 
faecium

Staphylokokken KNS

Klebsiella

Pseud aer.

52%

13%

8%



Antibiotikatherapie

blau = oral, ³TMP/SMZ nur bei Wirksamkeitsnachweis durch Resistenz, nicht bei Sgl. < 6 Wochen



Therapie - Erwachsene

AWMF 2010



Diagnostik



• Sono

– Lokalisation / Abszeß?

– Ausschluß Fehlbildung

– Nephrolithiasis

• MCU

• DMSA

• MR-Urographie

Diagnostik bei 1. PN



akute PN rechts

Initial, 50 ml 4. BT, 37 ml



Nephrolithiasis



Meyas, 7 Jahre 
rez. PN



MCU als Primärdiagnostik nach 1. PN ?

MCU
auffällig
30 %

irrelevant?

unauffällig
70 %

MCU unnötig?
aber
auch Narben!

VUR Grad
I   II       III   IV   V

Courtesy Rolf Beetz



MCS



Diagnostik bei 1. PN
DMSA

• Nachweis von funktionierendem Nierengewebe

• akute Pyelonephritis
– DMSA sicherste Methode zum Nachweis und Lokalisation

– Fieberhafte HWI : 50-80 % pathol., mit VUR : 80-90 %

– 2/3 der Patienten mit pathol. DMSA haben keinen VUR

• bleibende Parenchymschäden ("Narben")
– Sensitivität der DMSA-Sz. > IVP >> US

– Akute Speicherdefekte persistieren in ca. 2/3 als „Narben„

– "Narben" gleich häufig bei Kindern mit und ohne VUR



Diagnostik bei 1. PN
Miktionsstörungen

• Restharn ist Infektionsrisiko!

• Detrusorinstabilität mit intravesikalen Druckspitzen!

• habituelle Harnretention

• DSD eher geringes Risiko

• Reinfektionsprophylaxe! 

plus

• Regulierung Stuhlgang

plus

• Therapiekonzept



Prophylaxe



Reinfektionsprophylaxe

• 50% aller Kinder mit einer HWI erleiden innerhalb eines Jahres ein 

Rezidiv

• Rezidivrisiko innerhalb der ersten 2-3 Monate am höchsten

• Rezidivrate korreliert direkt mit Anzahl vorausgegangener HWI

medikamentöse Prophylaxe erwägen (Nitrofurantoin, 
TMP, Cephalosporin)



Ziele der Reinfektionsprophylaxe

• Vorbeugung einer erneuten PN

• Verhinderung pyelonephritischer Parenchymschäden

• bei rez. HWI die Reduktion des Rezidivrisikos





Nephrotisches Syndrom





1. Proteinurie > 40 mg /m2 h,  
> 1 g / m2 Tag
Prot. /Krea. > 200 mg/mmol

2. Hypoalbuminämie < 25 g/l, Hypoproteinämie

3. Hyperlipidämie

Nephrotisches Syndrom
Definition



Nephrotisches Syndrom

primär sekundär

• Parainfektiös
TORCH, Hep.,..

• Toxisch
Medikamente, Hg

• Syndrome
Denys-Drash, Frasier, Schimke, 
Lowe,..

• SLE, HUS, Mb. Hodkin

• kongenital
• infantil

• Idiopathisch
• steroidsensibel
• steroidresistent



Idiopathisches NS

Steroidsensibles NS



• minimal change 77%

• FSGS 9%

• diffuse mesangiale Proliferation 3%

• membranöse GN, membranoproliferative GN, 

Nephrotisches Syndrom
Histologie



Nephrotisches Syndrom

Genetische Prädisposition + Triggerfaktoren (Infektion, Allergie)

Immunologische Reaktion (IL-8 ??)

Podozyt

gestörter GBM-Stoffwechsel + lokale Mechanismen

Verminderung der "anionic sites" in GBM

Verlust der charge selectivity

Albuminurie



Podozyt / Schlitzmembran



Podozyt / Schlitzmembran

• NPHS1 – Nephrin
– CNS – Finish type

• NPHS2 – Podocin
– FSGS, CNS-non Finish type

• ACTN4 – α-Actinin
– Autos. rez. FSGS

• CD2-AP
• LAMB2- Laminin ß2

- Pierson-Syndrom

• WT-1
– Frasier Syndrom, Denys-Drash





NS - Pathophysiologie

Albuminurie

Hypoalbuminurie

Intravasalraum Extravasalraum

Hypovolämie Ödeme



Natriumretention bei NS

Extrarenal: Plasmavolumen (nicht immer)

Plasmarenin

Plasmaaldosteron

Natriumretention

Intrarenal: Nephrotische Niere konserviert Natrium



Diagnostik



• Klinisch: Ödeme, Gewichtsentwicklung, RR, Puls, 
Rassselgeräusche, Urinmenge, Herztöne, 
periphere Durchblutung, Ascites

• Serum: Hb, Hk, Krea, Hst, E'lyte, Prot., Serumosmol.  

• Spontanurin:  E’lyte, Krea, Osmolarität, 

Abschätzung Hydratationszustand



Hypovolämie

• Bauchschmerzen
• arterielle Hypotonie
• periphere Zirkulation
• rel. Polyzytämie
• akute 

Tubulusnekrose
• Thrombose

• Schweres Rezidiv
• Infektion
• Diuretika
• Ascitespunktion
• Diarrhoe

Symptome Risikofaktoren



• Infektionsausschluß:
CrP, Blutkultur, BB, TORCH, Hepatitis, Syphilis, Malaria

• Ursachensuche:
C3, C4, AST, anti-DNAse, ANA, evtl. ENA, Ig 

• Komplikationen: 
Lipide, T4, TSH, große Gerinnung

• Urin: 
Albumin, Protein, Krea, Proteinuriedifferenzierung
Sediment, Kultur

• Bildgebung: 
Sono Niere/Abdomen evtl. Echo KG, Rö-Thorax

Ursachenforschung / 
Begleituntersuchungen



supportiv Steroide

Therapie



Supportivtherapie I

• Trinkmenge entsprechend Hydratationszustand 

• in Abhängigkeit von Volumenstatus ausreichend 
Furosemid (1-5 mg/kg) evtl. in Kombination mit 
Spironolacton (2mg/kg)

• Albumininfusion (1 g/kg 20% HA) nur bei 
Hypovolämie 
(Hk, Na, Urin Na < 5 mmol/l, FeNa, van der Walle) 
in Komb. mit Furosemid i.v.



Supportivtherapie II

• Kochsalzarme, hochkalorische Kost 
(2-4 g/kg EW, >130 kcal/kg Tag)

• (Penicillin V oral solange Proteinurie)

• (Ranitidin während hochdosierter 
Steroidmedikation)

• evtl. Substitution von Antithrombin III



Komplikationen

• Thrombose

• Infektionen



ssNS - Therapieoptionen

1.)   Ersterkrankung Prednison  60 mg/m2  (max. 80mg) über 6 Wo
anschließend  40 mg/m2 alt. max.60 mg über 6 Wo

2.)   Rezidive Prednison  60 mg/m2  bis 3 d eiweißfrei
anschließend  40 mg/m2 alt. über 4 Wochen

3.)   Frequent relapses Langzeitprednison alt. (6 Mon.)

4.)   Pred >0,5 mg/kg Levamisol 2,5 mg/kg alt. (1 Jahr)

5.)   Pred >1,0 mg/kg Cyclophosphamid 3 mg/kg (12 Wo)

weitere Optionen; Cyclosporin A, MMF, Rituximab





Corticosteroide - Nebenwirkungen

• Suppression Nebenniere
• Hemmung Wachstum (Pubertätswachstumsschub !)
• Verzögerung Pubertät
• Pseudocushing, Hypertonie
• Osteoporose
• Katarakt
• Gastritis / Ulkus
• Pseudotumor cerebri / Hirnatrophie
• Störungen Appetit, Stimmung, Glukosetoleranz



NS – Definitionen
APN

• Remission: Albustix 0 / trace für 3 Tage

• Rezidiv: Albustix 2+ oder mehr für 3 Tage wenn 
vorher in Remission

• Frequent relapses: 2 Rezidive in 6 Monaten oder 4 Rez. im Jahr

• Steroidabhängig: 2 Rezidive unter Steroiden oder 
innerhalb 2 Wochen nach Absetzen

• Steroidresistenz: Keine Remission innerhalb 4 Wochen 
unter 60 mg/m2 Tag Prednison



Prognose ssNS

• Mortalität 2,5 - 7,2%

Hypovolämie, Thrombose, Infektionen

• 1 - 19% Rezidive nach dem 20. Lebensjahr

• Progression zu Steroidresistenz  ??%

• Progression zu FSGS (6 / 700 Kindern)



Steroidresistentes NS

• Histologie
– 48 % FSGS, 45 % MCNS, 7% DMS

• Therapie
– Methylpred., CyP, CyA??
– ACE-Inhibitors, AT-Rezeptor Antagonisten

• Prognose
– 30% CNI/5Jahre, 
– 30% Besserung, 
– 30% pers. Proteinurie
– 25 - 40% Rezidiv in Transplantat

• aber Ätiologie und Pathogenese!
ISKDC, J Ped 1983



Podozyt / Schlitzmembran

• NPHS1 – Nephrin
– CNS – Finish type

• NPHS2 – Podocin
– FSGS, CNS-non Finish type

• ACTN4 – α-Actinin
– Autos. rez. FSGS

• CD2-AP
• WT-1

– Frasier Syndrom, Denys-Drash



Nephrin

Podocin



Chronische Niereninsuffizienz



• Prävalenz der CKD 74.7 / Mio Bevölkerung < 20 Jahre
• Inzidenz der CKD 12.1 / Mio Bevölkerung < 20 J / Jahr

ItalkidStudy 2003

• Inzidenz ESRD:
Japan 4 / Mio Kinder /Jahr
Europa/US     8 -14 / Mio Kinder /Jahr
• Jungen > Mädchen
• Afro-Amerikaner > Kaukasier

Warady, PedNeph2007

CNI bei Kindern



Chronische Nierenerkrankung 
NKF-K/DOQI 2003

Beschreibung GFR Maßnahmen
ml/min/1.73 m2

1 Nierenschaden > 90 Therapie der prim. Erkrankungen und
normale GFR Komorbiditäten, Progression↓

2 Nierenschaden 60 – 89 + Bestimmung der Progressionsrate
GFR leicht ↓

3 GFR moderat ↓ 30 – 59 + Therapie von Komplikationen

4 GFR schwer ↓ 15 – 29 + Vorbereitung zur Nierenersatztherapie

5 terminales < 15 + Nierenersatztherapie
Nierenversagen

spätestens ab Stadium 3 Behandlung durch Kindernephrologen !



Bestimmung der GFR

Bestimmung
Endogene Kreatinin-Clearance (Urinsammelfehler!)

Inulin-Clearance (Goldstandard, aber aufwendig)

Abschätzung
Kreatinin im Serum (abhängig von Alter / Muskelmasse)

Cystatin C im Serum (unabhängig von Muskelmasse aber teuer)

Berechnung der GFR mit Schwartz‘scher Formel (KL x Faktor/ Krea)
überschätzt die GFR um ca. 20%!





Glomeruläre Filtrationsrate -
GFR

88 µmol/l354 704



Grunderkrankung

• Obstruktion, urologische Fehlbildungen 26 % 4 %

• Hypoplasie, Dysplasie 17 % 0,3 %

• FSGS 11 % 2 %

• hereditäre Nephropathien (Zystinose) 15 % 5 %

• Zystische Nierenerkrankungen 8 %

• Andere 8 %

• HUS 4%

• unbekannte Ursache 8 %

• diabetische Nephropathie 0,1 % 40 %

Schrier (1999), Loirat (1994) NDT 9 Suppl. 1:26-40

< 18 Jahre 20-64 Jahre



Pathophysiologie der chron. Niereninsuffizienz

primärer Insult

Nephronenzahl ↓

glomeruläre Hyperfiltration, Hypertonie
Hypertonie, Hypertrophie hohe EW-Zufuhr

Glomerulosklerose interstitielle Fibrose

terminale Niereninsuffizienz Proteinurie



Progression chronischer 
Nierenerkrankungen



Klinische Probleme

• Renale Osteopathie
• urämische Wachstumshemmung
• Ernährung
• Psychosoziale Begleitung
• Renale Anämie
• Hypertonie
• Azidose



Wachstumsretardierung

verminderte Wirkung
von Wachstums-
hormon

Alter bei Eintritt in CNIPrimäre Nierenerkrankung

Chronische Azidose

Renale 
Osteopathie

Mangel-
ernährung

Renale Anämie



Wachstum bei cNI



Endgrößen nach Wachstumshormon-Therapie
Haffner et al , N Engl J Med, 2000

rhGH
Kontrolle



Therapie der chron. Niereninsuffizienz

• Progressionshemmung RAS-Blockade

• renale Osteopathie 1-25OH-Vit. D, PO4-Hemmer

• urämische Wachstumshemmung rhGh

• Ernährung Sonde, PEG, Vitamine, Kalorien

• Psychosoziale Begleitung

• Renale Anämie EPO

• Hypertonie ACE-Hemmer, AT-Blocker

• Azidose NaHCO3

• „renal replacement therapy“ HD, CAPD, Ntx



• absolut GFRKrea/Hst < 5 ml/min 1,73 m2

• empfohlen GFRKrea/Hst 10 - 15 ml/min 1,73 m2

• medikamentös und diätetisch nicht beherrschbare

• Überwässerung

• Hyperkaliämie

• Azidose

• Hypertonie

• Hyperphosphatämie

• eingeschränkte Leistungsfähigkeit

• Mangelgedeihen

Indikationen zur Nierenersatztherapie



Nierenersatztherapie

Hämodialyse Transplantation

Peritonealdialyse



Indikationen

• Kinder unter 6 Jahren

• große Entfernung 

zum Zentrum

• Gefäßprobleme

• Angst vor Schmerzen 
bei HD

CAPD



Katheteranlage 



PD - Katheter

Tenckhoff „curl Cath“





Komplikationen

Peritonitis
intrakanalikulär
extrakanalikulär
Hämatogen

Exit
Tunnel

Infektion



Kontraindikationen PD

• Omphalozele, Gastroschisis, Zwerchfellhernien

• schlechte soziale Voraussetzungen

• Inakzeptanz durch Patienten

absolute:

• multiple Stomata

• massive intraperitoneale Raumforderung

relative:



Hämodialyse



Hämodialyse

Gefäßzugang



Indikationen

• PD nicht durchführbar:
- Intraabd.Verwachsungen

- rezidivierende Peritonitiden

- soziale Umstände 

• v. a. bei Jugendlichen
- kosmetische Bedenken

- keine tägliche Dialyse

- keine Abhängigkeit (Eltern)

HD



Alter bei Beginn der Dialyse

• < 2 Jahre 10 %

• 2 – 5 Jahre 14 %

• 5 – 10 Jahre 26 %

• 10 – 15 Jahre 50 %

Loirat (1994) NDT 9 Suppl. 1:26-40



Begleiterkrankungen

• Neurologische Defizite 5

• Entwicklungsverzögerung 3

• Syndrome 3

• Stoffwechselerkrankungen 3

• Endokrinologische Störungen 3

• Herzfehler 1

18/27 Kindern mit Ntx < 10 kg

G. Offner, 2002, MHH
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