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Schliisselworter

superior

Es wird {iber den Fall eines 12-jahrigen Jungen mit sportinduzierter, rezidivierender
Makrohdmaturie und linksseitigen Flankenschmerzen berichtet. Nach umfangreicher
laborchemischer sowie bildgebender Diagnostik wird in Zusammenschau des
charakteristischen klinischen Bildes die Diagnose Nussknackersyndrom gestellt. Unter
konservativen MalBnahmen sowie Verzicht auf den auslésenden Sport kam es zu einer
klinischen sowie bildmorphologisch bestatigten Maturation.

Nussknackersyndrom - Duplexsonographie - Flankenschmerz - Nierenvene - A. mesenterica

Falldarstellung

Anamnese

Ein 12-jahriger Junge wurde aufgrund ei-
ner rezidivierenden Makrohdamaturie mit
linksseitigen Flankenschmerzen in unse-
rer Kinderurologie vorstellig. Extern wur-
de eine Urolithiasis mittels Steinsuche-
CT bereits ausgeschlossen. Die Anamne-
se hinsichtlich Traumata, Infektionen, Di-
arrhden, Gerinnungsstérungen, Manipu-
lationen oder Medikamenteneinnahmen
war unauffallig. Bereits 2 Jahre zuvor ist
eszueinerdhnlichen Symptomatik gekom-
men. Damals sei die oben genannte Symp-
tomatik aus linksseitigen Flankenschmer-
zen und Makrohd@maturie durch wiederhol-
tes ,Salto-Schlagen” im Meerwasser aus-
geldst worden. Zum Zeitpunkt der Vorstel-
lung in unserer Klinik sprang der Junge
weiterhin leidenschaftlich gerne Trampo-
lin. Im Rahmen der beiden Episoden habe
er zusatzlich einen deutlichen Wachstums-
schub durchgemacht.

Klinischer Befund

Bei Vorstellung bestanden akute linkssei-
tige Flankenschmerzen, die unter analge-
tischer Therapie suffizient behandelt wa-
ren. Zudem kam es unter den Schmerzepi-
soden wiederholt zu einer ausgepréagten
Makrohdmaturie mit Koagelbildung. Die
korperliche Untersuchung war bei schlan-
kem Erndhrungszustand im Wesentlichen
unauffllig. Fieber habe zu keinem Zeit-
punkt bestanden. Odeme oder ein arteri-
eller Hypertonus lagen nicht vor.

Diagnose

Labor

Das Aufnahmelabor war blande, es la-
gen keine Andmie, Infekt- oder Retenti-
onsparametererhdhung sowie kein Anhalt
fiir einen Diabetes mellitus vor. Der Ge-
rinnungsstatus war unauffdllig. Ein von-
Willebrand-Syndrom wurde ausgeschlos-
sen. Das C3- und C4-Kompliment sowie
der Antistreptolysin-O-Titer im Serum wa-
ren normwertig. Die ANCA (antineutro-
phile zytoplasmatische Antikorper) Anti-
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Abb. 2 A MR-Angiographie: a prastenotisch dilatierte Nierenvene, b ,beak sign” (Schnabelzeichen,
weilBe Pfeilspitze) durch ausgepragte Kompression der Nierenvene, ¢ spitzer aortomesenterialer Win-
kel (ca. 20°, illustriert durch rote Pfeile). AMS A. mesenterica superior, AO Aorta, LNV linke Nierenvene

PR3 (Antiproteinase-3, c-ANCA) sowie An-
ti-MPO (Myeloperoxidase, p-ANCA) waren
negativ.

Urinstatus

Im bei Aufnahme durchgefiihrten Urin-
status fanden sich eine Mikrohdmaturie
und Proteinurie bei minimaler Leukozytu-
rie. Die Urinkultur blieb steril.

24-h-Sammelurin

Der am 3. Aufnahmetag unter bereits sis-
tierter Makrohd@maturie durchgefiihrte 24-
h-Sammelurin ergab eine unaufféllige Pro-
teinausscheidung (< 0,04 g/l). Der Kreati-
nin-Eiwei-Quotient warim normwertigen
Bereich.

Urosonographie

Die Nieren waren beidseits ohne Hinweis
auf eine Ektasie, ein Konkrement oder eine
solide Raumforderung. In der Harnblase
fand sich eine Sedimentation mit Verdacht
auf eine Koagelbildung (8 Abb. 1).

MRT des Abdomens am
Aufnahmetag

In der MRT des Abdomens konnte eine
Raumforderung als Blutungsursache aus-
geschlossen werden. Es konnten jedoch
bildmorphologische Zeichen eines ,ante-
rioren Nussknackersyndroms” dargestellt
werden.

MR-Angiographie

Im weiteren Verlauf erfolgte bei persistie-
render intermittierender Makrohamaturie
erganzend eine MR-Angiographie zum
Ausschluss einer GefaBmalformation. Ei-
ne arteriovendse Fistel wurde ausge-
schlossen, jedoch bestatigten sich die
bildmorphologischen Zeichen eines Nuss-
knackerphdanomens. Hierbei wird die linke
Nierenvene zwischen der anterior ver-
laufenden A. mesenterica superior und
der dorsal gelegenen Aorta abdominals
eingeengt, wodurch der vendse Abfluss
der linken Niere kompromittiert wird
(B Abb. 2a, b). Bei unserem Patienten
betrug der Abgangswinkel der A. me-
senterica superior aus der Aorta ca. 20°
(normal >45°% @ Abb. 2¢).

Duplexsonographie

Da das beschriebene Nussknackersyn-
drom nicht selten als Zufallsbefund in ei-
ner Schnittbildgebung beschrieben wird,
erfolgte ergdnzend eine Duplexsonogra-
phie. Sowohl die knapp 6fach hohere
Flussgeschwindigkeit im komprimierten
Anteil der Nierenvene (100 vs. 17.cm/s;
Norm: <4:1; [1]) als auch das Verhdltnis
der Diameter von 4,1:1 (5,7 vs. 1,4mm;
Norm <4,2:1 bzw. <3,7:1; [2]) sprachen
fiir ein relevantes Nussknackersyndrom
(@ Abb. 3).

Therapie und Verlauf

Die haufigsten Ursachen der Symptom-
kombination aus Makrohdmaturie und
Flankenschmerz wie Trauma, Harnwegsin-
fektion, Urolithiasis und Tumoren wurden
zundchst ausgeschlossen. Eine Gerin-
nungsstérung wie z.B. das von-Wille-
brand-Syndrom lag ebenfalls nicht vor.
Nach konsiliarischer  kindernephrologi-
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scher Vorstellung konnte eine fiir die
Symptome ursdchliche Glomerulonephri-
tis (im Speziellen IgA-Nephritis, postinfek-
tiése Glomerulonephritis und Glomerulo-
nephritiden im Rahmen von Vaskulitiden
wie Morbus Wegener, mikroskopische
Polyangitis und Purpura Schonlein-He-
noch) ausgeschlossen werden. Auf eine
Urethrozystoskopie zum Ausschluss der
wichtigen Differentialdiagnose einer Ma-
krohdmaturie bei prapubertdren Jungen,
der Urethritis posterior, wurde verzichtet,
da das Ausmal der Makrohdmaturie mit
Koagelbildung sowie die akuten kolik-
artigen Flankenschmerzen als nicht pa-
thognomonisch fiir diese Erkrankung zu
bewerten waren. Nach Ausschluss dieser
relevanten Differentialdiagnosen sprach
die Kombination aus dem bildmorpholo-
gischen Nussknackerphdnomen und den
charakteristischen Symptomen fiir das
Vorliegen eines Nussknackersyndroms.
Bei deutlicher Besserung der Beschwer-
den unter korperlicher Schonung sowie
addquater Analgesie, jungem Alter sowie
stabiler Nierenfunktion wurde ein konser-
vatives Management vereinbart. Neben
einer Gewichtszunahme wurde zu einem
Verzicht auf Trampolinspringen geraten.
Hierunter ist der junge Patient nun seit
12 Monaten beschwerdefrei. Zur Objekti-
vierung der Befunde erfolgte ein Jahr nach
Vorstellung eine duplexsonographische
Kontrolle, in der eine Maturationstendenz
bestdtigt werden konnte. Das Verhaltnis
der Diameter des komprimierten zum
dilatierten Anteil der Nierenvene lag nun
bei 1,8:1 (4,5 vs. 2,5mm). Lediglich das
Verhdltnis der Flussgeschwindigkeiten
war mit 4,2:1 (71 vs. 17 cm/s) noch grenz-
wertig erhoht, insgesamt jedoch deutlich
gebessert.
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Abb. 3 <« (Duplex-)
Sonographie:Einen-
gungder linken Nie-
renvene. Blaue Li-
nien Kontur der lin-
ken Nierenvene, ro-
te Kreise Konturen
der A.mesenteria
superior bzw. Aorta

Diskussion

Aufgrund der variablen klinischen Pra-
sentation sowie fehlendem, einheitlichem
Konsens zu diagnostischen Kriterien ldsst
sich derzeit keine genaue Aussage zur
Prévalenz des Nussknackersyndroms tref-
fen. Die hochste Inzidenz findet sich in der
zweiten Lebensdekade sowie im mittleren
Erwachsenenalter [3]. Das rasche Wachs-
tum sowie die Entwicklung der Wirbelkor-
per in der Pubertdt scheinen einen spitzen
aortomesenterialen Winkel zu beglinsti-
gen. Dieses klassische, anteriore Nuss-
knackersyndrom wird vom sehr seltenen
posterioren Syndrom, bei dem es zu einer
Kompression der Nierenvene zwischen
der Aorta und dem Wirbelkdrper kommt,
unterschieden. Die aus beiden Formen
resultierenden Symptome sind jedoch
identisch. Neben den klassischen Symp-
tomen Mikro-/Makrohd@maturie, Flanken-
und/oder Beckenschmerzen sowie Pro-
teinurie kann die vendse Stauung auch
zur Varicocele testis bzw. im fortgeschrit-
tenen Stadium insbesondere bei Frauen
zum pelvinen Stauungssyndrom fiihren.
Im hier geschilderten Fallbeispiel lag aller-
dings keine Varikozele vor. Die Himaturie
wird nach aktuellem Stand auf eine re-
flux- und druckbedingte Ausbildung von
peripelvinen und -ureteralen Varizen, die
einreiBen konnen, zurlickgefiihrt [4]. Die-
se Hypothese steht im Einklang mit den
Symptomen des betroffenen Jungen: Es
ist anzunehmen, dass die ausgeprdgte
Makrohdmaturie durch eine Akzeleration
im Rahmen der Salti bzw. des Trampolin-
springens ausgel6st wurde. Eine Lage- und
Bewegungsabhangigkeit der Hamaturie
lieB sich auch im stationdren Aufent-
halt des Patienten in geringem Ausmaf3

klinisch reproduzieren. Die Auspragung
der im Sediment nachgewiesenen Mikro-
hamaturie war gegen Nachmittag stets
deutlich ausgepragter als am Morgen.

Das Nussknackersyndrom stellt hdufig
eine Ausschlussdiagnose dar, seine Diag-
nostik ist vielseitig und nicht selten her-
ausfordernd. Bei ausreichend vorhandener
Expertise sollte die Duplexsonographie in
der Primdrdiagnostik als Mittel der Wahl
eingesetzt werden. Zwei Messungen sind
hierbei obligat: das Verhdltnis des systo-
lischen Spitzenflusses im komprimierten
sowie dilatierten Abschnitt der Nieren-
vene sowie des jeweiligen Diameters. In
der Literatur variieren die Grenzwerte zwi-
schen4,0:1-5,0:1[1,5] bzw. 3,7:1-4,2:1 [2].
Bei unzureichendem Ergebnis kann eine
Schnittbildgebung mittels MRT oder CT
erfolgen, in deren axialen und korona-
ren Aufnahmen die Kompression der Vene
bzw. der Abgangswinkel der A. mesente-
rica superior sowie sekunddren Genesen
demonstriert werden kdnnen. Als Grenz-
wert fiir das Verhaltnis der Diameter wurde
4,9:1 festgelegt [6]. In der Literatur wur-
den auch Referenzwerte zum aortomesen-
terialen Abgangswinkel der A. mesenteri-
ca superior definiert, die ein symptomati-
sches Nussknackerphdanomen, das ,Nuss-
knackersyndrom®, wahrscheinlich machen:
ein Winkel von >45° stellt in der Regel ein
Normalbefund dar, wohingegen ein Winkel
von < 35° signifikant fiir ein Nussknacker-
syndrom erscheint [4]. Aufgrund der wach-
senden Verfligbarkeit moderner MRT ist
der ehemalige, invasive Goldstandard der
Venographie zur Bestimmung des reno-
kavalen Druckgradienten nur noch selten
indiziert. Ein Druckgradient von >3 (Norm:
0-1) mmHg soll die Diagnose sichern [7].
Allerdings wurden auch bei Patienten mit
relevantem Nussknackersyndrom Druck-
gradienten von <3 mmHg gemessen, was
durch die Ausbildung von vendsen Kollate-
ralen, die die vendse Hypertonie kompen-
sieren, erklart wird. Entsprechend sollte
das Nussknackersyndrom stets unter Be-
riicksichtigung charakteristischer Sympto-
me bewertet werden.

Ebenso weitreichend wie die Diagnos-
tik sind die therapeutischen Optionen.
Bei ausbleibendem Ansprechen auf ei-
ne konservative Therapie oder schwerer
Symptomatik wie eine Nierenvenenthrom-
bose, therapierefraktare Schmerzen oder



Abstract

eine rezidivierende, Hb-relevante Makro-
hdmaturie kann eine offen-chirurgische
Transposition der linken Nierenvene oder
eine in den letzten Jahren frequentiert
durchgefiihrte endovaskuldre Stentein-
lage erfolgen. Die genannten Verfahren
erzielen insgesamt gute Ergebnisse, wei-
sen jedoch nicht unerhebliche Risiken
auf. Neben den typischen Risiken offen-
chirurgischer Eingriffe sind Thrombosen
und Dislokationen des Stents zu nennen.
Dariiber hinaus ist zumeist eine mindes-
tens 3-monatige Antikoagulation nach
Stenteinlage indiziert. Das padiatrische
Patientenklientel sowie Patienten mit ge-
ringer Symptomatik sollten demzufolge
primdr eine konservative Therapie erhal-
ten. Der Beobachtungszeitraum bei Kin-
dern sollte hierbei mindestens 24 Monate
betragen, da eine Spontanmaturations-
rate von >75% besteht. Ursachlich fiir
die Maturation erscheint die Zunahme
des retroperitonealen und mesenterialen
Fettgewebes im Rahmen des Wachstums,
wodurch der Abgangswinkel der A. me-
senterica superior vergroert und die
dorsale Ptose der Niere reduziert wird [8].
Diese Hypothese wird gestiitzt durch eine
negative Korrelation des Body Mass Index
(BMI) mit der Spitzenflussgeschwindigkeit
in der komprimierten Vene sowie einer
Symptomreduktion mit steigendem BMI

[91.

Fazit fiir die Praxis

= Das Nussknackersyndrom ist eine selte-
ne Differentialdiagnose einer Makroha-
maturie, das haufig protrahiert diagnosti-
ziert wird.

- Die diagnostischen Madglichkeiten sind
vielfiltig und variabel. Bei unklarem Be-
fund einer Duplexsonographie kann die
MR-Angiographie ergdnzend eingesetzt
werden.

- Die Bewertung der charakteristischen
Symptome in Kombination mit der Bild-
gebung ist fiir die Diagnosestellung obli-
gat.

= Bei hoher Spontanmaturationsrate sollte
insbesondere bei Kindern eine konserva-
tive Therapie angestrebt werden.

syndrome

Keywords

Trampolining-induced gross hematuria. Unmasking the nutcracker

The case of a 12-year-old boy with sports-induced recurrent macrohematuria and
left-sided flank pain is reported. After extensive laboratory and imaging diagnostics,
the diagnosis of nutcracker syndrome is made based on the characteristic clinical
manifestation. Under a conservative approach and abstention from the triggering
sport, a clinical as well as image-morphologically confirmed maturation occurred.

Nutcracker syndrome - Duplex ultrasound - Flank pain - Renal vein - Superior mesenteric artery
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Urologische Tumoren auf dem Deutschen Krebskongress (DKK)

13. bis 16. November 2022, CityCube Berlin

Krebsmedizin: Schnittstellen zwischen Innovation und Versorgung - so lautet das Motto des Deutschen Krebskongresses 2022

(DKK). Auf dem groBBten und wichtigsten onkologischen Fachkongress im deutschsprachigen Raum treffen sich alle an der

Diagnose und Behandlung von Krebserkrankungen beteiligten Fachrichtungen zum Austausch.

,Eine hohe Qualitdt in der Krebsbehand-
lung setzt die gute Zusammenarbeit an den
Schnittstellen zwischen den unterschiedlichen
Disziplinen eines multiprofessionellen onkolo-
gischen Teams voraus”, sagt Kongressprasident
Prof. Michael Ghadimi, Direktor der Klinik

i fiir Allgemein-, Viszeral- und Kinderchirurgie

der Universitatsmedizin Gottingen. ,Deshalb
diskutieren wir auf dem Kongress die onkologische Versorgung aus
unterschiedlichen Blickwinkeln.”

LUrologische Tumoren zahlen bei weitem

zu den haufigsten Krebsneuerkrankungen,
folgerichtig ist unsere Fachrichtung auf dem
DKK 2022 stark vertreten”, so Prof. Dr. Jiirgen
Gschwend, Sprecher der Arbeitsgemeinschaft
Urologische Onkologie in der Deutschen
Krebsgesellschaft (DKG). Auf dem Kongress
gibt es Sitzungen zu verschiedenen urologi-
schen Krebsentitaten, wie etwa zur Prostata,
Niere, Blase oder Hoden. ,Besonders freue ich
mich auf die Plenarsitzung zu den Urogenitalen Tumoren, aber auch
auf die Schnittstellensitzungen zu dem Thema ,Prostatakarzinom —

innovative Techniken fiir (fast) jeden Patienten’ bei dem es auch um
robotergestiitzte Operationen und andere neue Techniken geht. Gerade
bei urologischen Tumoren kann es haufiger zu Funktionsstérungen,
wie Inkontinenz, Impotenz und Infertilitit kommen, die das Leben der
Patienten stark beeintrachtigen konnen. In der Fortbildungssitzung ,Be-
handlung von Funktionsstérungen nach kurativer Therapie urologischer
Tumoren’ wollen wir Giber neue Losungsansétze diskutieren.”

Der DKK wird gemeinsam von der Deutschen Krebsgesellschaft

und der Deutschen Krebshilfe veranstaltet. Er bildet die Vielfalt
onkologischer Themen in verschiedenen Sitzungsformaten, wie etwa
Plenar-, Highlight- und Schnittstellensitzungen ab. Zudem kénnen
sich die Teilnehmer*innen auch in interaktiven Tumorkonferenzen und
Fortbildungsveranstaltungen weiterbilden. Aktuelle Fragestellungen,
wie beispielsweise zur Finanzierung im Gesundheitswesen, werden in
gesundheitspolitischen Foren diskutiert.

Sitzungsauswahl:

== Urogenitale Tumoren I: Diagnostik und Therapie des
Prostatakarzinoms zwischen Evidenz und Realitat
Plenarsitzung
15. November 2022, 08:00 - 10:00

== Urogenitale Tumoren II: Therapie des Urothelkarzinoms -
bestdndig ist nur der Wandel
Plenarsitzung
15. November 2022, 10:15 - 12:15

== Prostatakarzinom - innovative Techniken fiir (fast) jeden
Patienten
Schnittstellen-Sitzung
16. November 2022, 14:15 - 15:15

== Metastasiertes Nierenzellkarzinom
Interdisziplinare Tumorboard-Sitzung
13. November 2022, 11:00 - 12:00

== Behandlung von Funktionsstérungen nach kurativer
Therapie urologischer Tumoren
Fortbildungssitzung
14. November 2022, 10:45 - 12:15

== Management des muskelinvasiven Harnblasenkarzinoms
Fortbildungssitzung
13. November 2022, 16:45 - 17:45

== Aktuelle Kontroversen beim Prostatakarzinom
Fortbildungssitzung
15. November 2022, 15:00 - 16:30

== Das lokal begrenzte Nierenzellkarzinom
Fortbildungssitzung
13. November 2022, 09:45 - 10:45

Viele weitere Sitzungen finden Sie auf
der Kongresswebseite: dkk2022.de
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