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Die seltene Harnsteinart
- Ammoniumhydrogenurat (AHU)* -

Pathophysiologie

1.

Haufigste Ursache: Infektion mit Harnstoff
spaltenden Bakterien und hoher HS-Konzen-
tration im Harn. Meist dadurch hoher Harn-
pH und Bildung von AHU/Struvit - Mischstei-
nen.

Metabolische Azidose und hohe HS-Ausschei-
dung im Harn. In der Folge erhéhte Ammoni-
um-lonen-Ausscheidung als Saurepuffer. Da-
bei kann es bei Harn-pH-Werten > 6.2 zur HS/
AHU-Mischsteinbildung kommen.
Endemisches Vorkommen. In frilheren Jahren
in Indonesien vor allem bei Kindern. Durch
sduernde purinreiche und phosphatarme Er-
nahrung und bei geringer Harnbildung durch
Klima sowie Diarrh6. Durch den fehlenden

Phosphat-Puffer kommt es zu erhéhten Am-
monium-Ausscheidung im Harn bei gleich-
zeitiger erhohter HS-Ausscheidung durch die
hohe Purinzufuhr.

4. Der Mechanismus von 3. ist auch bei Anore-
xie moglich.

5. Ein angeborener portosystemischer Shunt
oder ein genetischer Urat-Transportdefekt in
der Leber und Niere kann ebenfalls zur AHU-
Steinbildung fiihren (tritt nicht selten auch
bei Hunden, speziell Dalmatinern, auf).

Diagnostik

AHU ist schwach réntgenpositiv. Eine genaue Differenzierung

der Ursachen ist erforderlich (s. Pathophysiologie). Weiterhin s.
Abb. 2.

*) Andere Bezeichnungen: Ammoniumurat, Monoammonium-
urat, allgemein: Salz der Harnsdure (HS)
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Abb. 1: Ammonium-

l l

hydrogenurat-Kristalle; kugelige braune
Kristalle mit meist dunklem Zentrum,

Antibictisch L-Methionin -
nti IOTIS-C € nach Urin-pH Allopurinol
Therapie

Ziel-pH: 5,8 - 6,2

hdufig auch in Stechapfelformen.

Durchlicht-Mikroskopie

Abb. 2: Algorithmus zur Diagnostik und Prophylaxe der AHU
(nach den Leitlinien)
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- Sehr seltene Harnsteinarten -

Xanthin (XA) Abb. 3: Xanthin-

Kristalle; oft auch
in Zwilingsform
(links unten),
charakteristischer
dunkler Kern.
Durchlicht-
Mikroskopie

Pathophysiologie

Autosomal rezessiver Mangel an Xanthinoxidase
flhrt zur vermehrten Ausscheidung von XA im
Harn. Die Harnsaure(HS)-Konzentration im Blut
und Ausscheidung im Harn ist stark vermindert.

Andere Ursachen der XA-Steinbildung: hochdo-
sierte Allopurinol-Therapie zur Xanthinoxidase-
Hemmung bei Lesch-Nyhan-Syndrom oder Che-  Metaphylaxe
motherapie zur Senkung der HS-Ausscheidung.

XA ist relativ gut 6slich im Harn, fihrt nur in seltenen
Fallen zur Steinbildung, eine pH-Wert Erh6hung bringt
nur geringe Loslichkeitsverbesserung. Es gibt keine
XA-Steine sind schwach réntgenpositiv. Die Ana-  Medikamente zur Senkung der XA-Ausscheidung.

lyse vom kristallinen Harnsediment oder -stein  Eine erfolgreiche Metaphylaxe ist nur durch Harn-
mittels Infrarotspektroskopie bringt eine sichere  verdiinnung méglich.

Diagnose. HS-Blutwerte von < 2mg/100ml (< 119

umol/l) sind Marker fir Xanthinoxidase-Mangel ~ Rezidivrate: Hoch
bzw. hoher XA-Ausscheidung. Die HS-Blutwerte

soll-ten auch in der Familie getestet werden.

Diagnostik

. . spektroskopie bringt sichere Diagnose. APRT-Defizit-
2,8 DIhVVdroxvademn (2'8 DHA) oder 2,8-DHA-Bestimmung nur in Speziallabors moglich.
Pathophysiologie ’ @ ﬁg & gg b
Autosomal rezessiver Mangel an APRT (Adenin- 2,8-Dihydroxy-
Phosphoribosyl-Transferase) fithrt zur vermehr- Qa- l %ﬁ ggo Q‘ adenin-Kristalle;
ten Ausscheidung von 2,8-DHA im Harn. ,,&f . runde, braune
Typ I: vKomplettes APRT-Defizit. Bevorzugt bei s’ge @ "% ¥ & 60 \ Kristalle mit
Kaukasiern %o % strahlenférmigem
’ i . '1 Kern, pathogono-
}'yp Il: Inkomplettes APRT-Defizit. Bevorzugt bei ‘_"ﬁf@;%u’ @ @a & mischf, Durcglich -
apanern. 24 “’" Mikroskopie
ol W‘%@o . o NE P
Diagnostik
Metaphylaxe

Charakteristisches Harnsediment (Abb. 4). Stei-
ne sind réntgennegativ - Verwechslungsgefahr ~ Harnverdiinnung auf 2,5 1/24h. Sichere Senkung
mit Harnsduresteinen. Analyse vom kristalli-  der 2,8-DHA-Ausscheidung durch Allopurinol (300-
nen Harnsediment oder -stein mittels Infrarot-  600mg/d; Kinder 5-10mg/kg/d).

Rezidivrate: Ohne Therapie 100 %
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* Laut aktuell gilltiger Arzneimittelrichtlinie: https://www.g-ba de/informationen/richtlinien/3/
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