Diagnostische Moglichkeiten der polyzystischen Nierenerkrankung
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Zusammenfassung: Der Artikel prasentiert die Untersuchungsergebnisse von 4 Patienten mit
polyzystischer Nierenerkrankung. Es wird darauf hingewiesen, dass Ultraschallmethoden bei der
Diagnose dieser Pathologie am informativsten sind. Der klinische Verlauf der polyzystischen
Erkrankung war durch geringe Symptome gekennzeichnet. Bei aller Schwere der
morphologischen Verdnderungen litt die Nierenfunktion leicht. Die Moglichkeit einer
lebenslangen dynamischen Verdnderung der Gréfe und des Inhalts von Zysten wird ebenso
angenommen wie das Vorliegen eines angeborenen Bindegewebsdefekts bei der familidren
polyzystischen Nierenerkrankung.
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Die polyzystische Nierenerkrankung ist eine Erkrankung, die das Nierenparenchym durch eine
grof3e Anzahl von Zysten unterschiedlicher GroBe ersetzt. Die Krankheit wird als Anomalien in
der Struktur der Nieren bezeichnet. Derzeit tritt die polyzystische Erkrankung nach Angaben
verschiedener Autoren bis zu 1: 350 Autopsien auf. Eine erbliche Ubertragung der
polyzystischen Nierenerkrankung wird in 10% der Félle beobachtet. Die Krankheit wird
autosomal-dominant vererbt und ist oft mit Fehlbildungen anderer Organe kombiniert - Leber,
Lunge, Milz usw. Die Lebenserwartung von Patienten mit polyzystischer Erkrankung betragt
etwa 20 Jahre ab dem Zeitpunkt der Diagnose, jedoch rechtzeitig und Eine umfassende
Behandlung der Krankheit kann die Lebenserwartung der Patienten um 10-15 Jahre erh6hen.

Innerhalb eines Monats identifizierten wir zwei Félle von familidrer polyzystischer
Nierenerkrankung, und es wurden insgesamt vier Patienten untersucht, darunter zwei Frauen im
Alter von 42 und 43 Jahren, ein 20-jahriger Mann und ein 14-jahriges Madchen. Die
Untersuchung umfasste Labordiagnostik (allgemeine und biochemische Blut- und
Urinuntersuchungen, Urinuntersuchungen nach Nechiporenko und Zimnitsa, Reberg-Test),
EKG, Ultraschalluntersuchungen (Ultraschall der Nieren, Bauchorgane und Echokardiographie),
Magnetresonanztomographie und Ausscheidungsurographie. In beiden Féllen wurde die
Krankheit iiber die Mutterlinie vererbt, es gibt jedoch deutliche Anzeichen einer autosomal
dominanten Vererbung - alle Kinder werden krank, bei vielen miitterlichen Verwandten wurde
unabhingig vom Geschlecht eine polyzystische Nierenerkrankung diagnostiziert.

Zur Veranschaulichung hier die Krankengeschichten von zwei Patienten:

1. Patient M., 43 Jahre alt. Die Diagnose einer polyzystischen Nierenerkrankung wurde erstmals
im Jahr 2007 im Alter von 42 Jahren gestellt, als er in der kardiologischen Abteilung des
Stadtkrankenhauses Bratsk mit der Diagnose einer ischamischen Herzerkrankung war.

Progressive Angina pectoris. Symptomatische arterielle Hypertonie. Im objektiven Status:
Palpation in der Projektion beider Nieren sind tumordhnliche Formationen, es besteht eine
ausgepragte arterielle Hypertonie bis zu 260/140 mm. rt. Kunst. Aus der Anamnese wurde
festgestellt, dass sie von Kindheit an auf eine chronische Pyelonephritis hin beobachtet wurde,
die sich oft verschlimmerte. Bei der Mutter, dem Onkel miitterlicherseits, den Neffen und dem
Cousin wurde eine polyzystische nachtliche Erkrankung diagnostiziert. Labordaten: eine
Abnahme der Konzentrationsfunktion (in der Zimnitsky-Probe liegt das spezifische Gewicht im
Bereich von 1002-1011), das Vorherrschen der nachtlichen Diurese iiber den Tag. Rehberg-Test
und Blutkreatininspiegel im Normbereich, minimale Proteinurie Elektrokardiographisch
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festgestellte linksventrikuldre Hypertrophie. Die Untersuchung des Fundus ergab eine
Angiopathie der Netzhautgefifie, ein Symptom von Salus-11. Echokardiographie - symmetrische
linksventrikuldre Hypertrophie, Prolaps der Mitral- und Trikuspidalklappen bei VVorliegen einer
Regurgitation 2. Grades.

2. Patient Z., 14 Jahre alt. Die polyzystische Nierenerkrankung wurde erstmals im Alter von 4
Jahren diagnostiziert. Zum Zeitpunkt der Studie traten haufig zichende Schmerzen im unteren
Riicken, leichte Schwéche und schnelle Ermiidung auf. Objektiv: asthenische Konstitution, die
Formation in der Projektion der linken Niere ist tastbar, ein systolisches Gerdusch ist im Herzen
mit einer Trennung vom I-Ton mit dem Epizentrum am Botkin-Punkt und an der Spitze zu
horen. Der familidre Charakter der Krankheit wird verfolgt: Bei Mutter und Bruder wurde eine
polyzystische Erkrankung festgestellt, die GroBmutter miitterlicherseits starb in jungen Jahren an
einer Nierenerkrankung. Das Labor stellte eine Abnahme der Konzentrationsfunktion der Nieren
fest (das spezifische Gewicht des Urins lag im Bereich von 1007-1012, die Pravalenz der
Nachtdiurese tiber den Tag). Inhalt, Kreatinin, Harnstoff und andere biochemische Parameter im
Rahmen der zuldssigen Schwankungen.

Die diagnostischen Ultraschalldaten erwiesen sich in allen Fillen als recht dhnlich. Ultraschall
zeigte eine Zunahme in beiden Nieren, mehr auf der linken Seite (bei allen Patienten). Wahrend
die Lange entlang der Lange der rechten Niere im Bereich von bis zu 13,7 cm lag, war es nicht
moglich, die wahre Grofe der linken Niere abzuschétzen — die Lange iiberstieg die Grofe des
Ultraschallsektors. In der Struktur beider Nieren wurden mehrere diinnwandige
Fliissigkeitsformationen festgestellt - Zysten,

Zusammenbacken in der Projektion sowohl des Parenchyms als auch des Kelch-Becken-
Apparats. Die Si ze der Formationen variiert im Bereich von 1,2-3,5 cm. Bei dlteren Personen
(Frauen im Alter von 42 und 43 Jahren) sind die zystischen Elemente ziemlich homogen, ihre
Grofe liegt im Bereich von 2,0-3,3 cm, echoreiche Bereiche konnen verfolgt werden zwischen
den Zysten Parenchym. Im Gegenteil, in den Nieren von Patienten im Alter von 16 und 20
Jahren ist die Genetik der zystischen Elemente heterogen, ihre Grofe variiert innerhalb der
Grenzen ihrer minimalen und maximalen Werte, und die maximale Grof3e der Zyste wurde beim
jiingsten Patienten gefunden. Das Parenchym der Niere ist durch Bereiche unterschiedlicher
GroBe und normaler Schalldichte gekennzeichnet.

Die Magnetresonanztomographie der Nieren zeigt eine GroBen- und Volumenzunahme,
hauptséchlich der linken Niere (die Linge der Niere wachst um 20 cm). In beiden Organen
werden Formationen (Zysten) unterschiedlicher GréBe (bis zu 30 x 35 mm) mit klaren Konturen
und einer gut definierten Kapsel festgestellt. Bei der Bestimmung der Signalintensitét bei
Patienten unterschiedlichen Alters weichen die Daten etwas ab (es wurde die Bestimmung der in
Wasser eingewogenen Signalintensitit verwendet). So ist bei einem 14-jdhrigen Patienten die
Signalintensitét in den meisten Formationen um eine Gréf8enordnung héher als die
parenchymalen, jedoch wurden drei Formationen mit méaBiger Signalhypointensitit beobachtet.
Eine Untersuchung der Signalintensitét bei Patienten im Alter von 42-43 Jahren ergab ein
heterogenes hypointenses Signal, und Bereiche mit Hyperintensitit wurden zwischen den Zysten
aufgedeckt, was auf das Vorhandensein von sklerotischen Verdnderungen im Parenchym
hinweisen kann. Hervorzuheben ist, dass unabhingig vom Alter der Patienten die Heterogenitét
der Signale von Zystenbildungen klar definiert ist, was auf unterschiedliche Inhalte der Zysten
(z. B. unterschiedliche Substanzkonzentrationen) hinweisen kann.
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Bei allen Patienten wurden wéhrend der intravendsen Urographie Rontgenverdnderungen
beobachtet, die fiir eine polyzystische Nierenerkrankung typisch sind. Insbesondere wurden die
polyzyklischen Konturen der Nieren und eine ungleichmifBige Ausdehnung der zervikalen Teile
der Becher aufgedeckt. Die Becken sind zusammengedriickt, ihre Kanten nehmen die Form der
Fliigel an. Einige Kelchhélse biegen sich um die Zysten. Eine Analyse der Dynamik der
Verianderungen im Ausscheidungsurogramm bei einem 42-jéhrigen Patienten (der Vergleich
wurde mit den Urogrammen von vor flinf Jahren durchgefiihrt) stellt einen deutlichen negativen
Trend fest: die GroBe der Nieren nahm zu, Anzeichen einer Kompression der Becken-Kelch-
Komplex erhoht.

Die bei der Untersuchung anderer Organe und Systeme gewonnenen Daten verdienen besondere
Beachtung.

Das Vorhandensein einer linksventrikuliren Hypertrophie mit systolischer Uberlastung gemif
EKG-Daten, der Nachweis einer retinalen vaskuldren Angiopathie und Salus-Symptome 1-11
konnen als Zeichen einer Komplikation einer polyzystischen Erkrankung - arterielle Hypertonie -
interpretiert werden. Die echokardiographische Untersuchung ergab das VVorhandensein eines
Vorfalls der Mitral- und Trikuspidalklappe 11. Grades mit Regurgitation im linken bzw. rechten
Vorhof. Bei der Analyse von Ausscheidungsurogrammen wurden Anomalien der Entwicklung
des Bewegungsapparates in unterschiedlichem Ausmal} und Kombinationen festgestellt. Bei
allen Patienten wurden zweikernige Bandscheiben (L4-L5; L5-8]), eine Verdnderung des
Tropismus der intervertebralen Gelenkfortsédtze, ein Nichtverschluss der Wirbelbogen, eine
teilweise oder vollstindige Sakralisierung festgestellt.

Basierend auf den Ergebnissen der Beobachtung einer Gruppe von vier Personen ist es verfriiht,
endgiiltige Schlussfolgerungen zu ziehen, aber die offenbarten Muster erlauben es uns, einige
Schlussfolgerungen zu ziehen, die Gegenstand von Diskussionen und Ausgangspunkt fiir tiefere
Forschung sein kdnnen.

Bei aller Vielfalt moderner diagnostischer Methoden halten wir es fiir notwendig festzuhalten,
dass die Ultraschalldiagnostik als die aussagekréftigste anerkannt werden sollte. Wichtig ist
auch, dass dieses Verfahren die geringsten Materialkosten erfordert. Etwas weniger wichtig ist
die Bedeutung anderer medizinischer Bildgebungsverfahren, die in unserer Einrichtung
eingesetzt werden. Der Wert der intravendsen Urographie steigt bei der Beurteilung der
Dynamik von Verdnderungen der Nierengrof3e und des Zustands des Nierenbeckenkelchsystems.
Bei der Bewertung der Bedeutung der Magnetresonanztomographie ist zu beachten, dass die
Methode die Gewinnung einer grolen Menge verschiedener Informationen erméglicht, ihr
Hauptteil jedoch derzeit von rein wissenschaftlichem Interesse ist und keine ausreichende
Klinische Bedeutung hat.

Es wird auf das Fehlen von Krankheitssymptomen hingewiesen. Das Krankheitsbild wird
lebendig mit dem Auftreten von Komplikationen, insbesondere arterieller Hypertonie.
Bluthochdruck manifestiert sich in einem ziemlich reifen Alter und weist Merkmale von
Malignitit auf: frithes Auftreten einer linksventrikuldren Hypertrophie, Gefal3erkrankungen,
Verdnderungen des Fundus. Wir halten es fiir notwendig zu betonen, dass bei aller Schwere der
morphologischen Verdnderungen und dem Vorhandensein von Komplikationen die
Nierenfunktion nicht ausreicht, ihre Beeintrachtigung CRF Grad I bei der Verringerung der
Konzentrationsfunktion nicht {iberschreitet. Die Stickstofffreisetzung bleibt erhalten.
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Der Nachweis einer ausgepragten Variabilitit zystischer Elemente nach den Daten der
Ultraschalluntersuchung und Magnetresonanztomographie bei jiingeren Patienten und a s
Kleinere Schwankungen in der GroBe bei dlteren Patienten deuten auf eine Verdnderung der
GroBe der Zysten im Laufe des Lebens hin. Basierend auf den gleichen Daten ist die Bildung
neuer Elemente im Laufe der Zeit nicht ausgeschlossen.

Die mit der Magnetresonanztomographie gewonnenen Daten sind zweifellos von Interesse. Der
Nachweis unterschiedlicher Signalintensititen von Zysten ldsst auf eine unterschiedliche
Zusammensetzung des Inhalts der Elemente schlieBen. Es kann davon ausgegangen werden, dass
es sich um eine unterschiedliche Konzentration der Elektrolytzusammensetzung, bzw. um den
Proteingehalt handelt. Die Aufdeckung der ausgepriagten Heterogenitét des Signals bei jiingeren
Patienten (das Signal variiert von anfanglicher Hyperintensitit bis Hypointensitét) und
hypointense Signale bei dlteren Patienten dient als Grundlage fiir die Annahme einer
dynamischen Veridnderung des Zysteninhalts im Verlauf der Vitalaktivitat. ES ist zu betonen,
dass die getroffenen Annahmen nur auf den Ergebnissen der Magnetresonanztomographie
beruhen und noch nicht durch andere Methoden bestitigt wurden.

Bei allen untersuchten Patienten wurden bei der Untersuchung von Organen und Systemen
neben der Pathologie der Nieren Anomalien in der Entwicklung des Bewegungsapparates
aufgedeckt - zweikernige Bandscheiben, Anomalien im Tropismus der intervertebralen
Gelenkfortsétze, Nichtverschluss die Wirbelbdgen. Das Bild wird durch den durch
Echokardiographie aufgedeckten Prolaps der Mitral- und Trikuspidalklappen von erheblichem
Schweregrad bei gleichzeitiger Regurgitation erginzt. Wenn wir die oben genannten Fakten
vergleichen, halten wir es fiir legitim anzunehmen. dass bei der familidren polyzystischen
Nierenerkrankung ein angeborener Defekt in der Entwicklung des Bindegewebes vorliegt.
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