» Klinischer Fall.

11.5 Erkrankungen des Darms

11.5.1 lleus

Atiologie: s. Abb. 11.10.

Pathogenese: Eine Passagestorung durch
Verlegung des Darmlumens fiihrt letztendlich
zur Darmwandldsion mit Peritonitis

(Abb. 11.11).

Klinik: Leitsymptome des mechanischen lleus
sind Unruhe, kolikartiger Bauchschmerz,
Erbrechen, Meteorismus und druckschmerz-
haftes Abdomen. Komplikationen sind Perito-
nitis, Perforation, Sepsis und Schock.

Beim paralytischen lleus setzt die Sympto-
matik weniger dramatisch ein (initial oft nur
atonisches Erbrechen).

Diagnostik: Die wichtigste Untersuchung ist
die Rontgenaufnahme des Abdomens im Ste-
hen oder in Seitenlage (Spiegelbildung)
(Abb. 11.12).

W Ein 4 Wochen alter mdnnlicher Sdugling erbricht seit 10 Tagen zunehmend

verstarkt bogenformig tiber eine Distanz von etwa 60 cm. Das Kind liege unruhig, mit gerunzel-
ter Stirn im Bettchen und sei auch nach den Mahlzeiten nicht zu beruhigen. Bei der klinischen
Untersuchung ist die hypertrophische Pylorusolive palpabel, die Hyperperistaltik ausldsbar. Im
Ultraschall stellt sich der lange Canalis egestorius dar, sodass die Pylorotomie nach Weber-Ram-
stedt vorgenommen wird. Einige Tage spdter kann das Kind, nach postoperativem Nahrungsauf-
bau, geheilt entlassen werden.

11.5 Erkrankungen des Darms

G. Engelmann, S. Wirth, vormals beteiligt: G. Dockter*

11.5.1 lleus

Mechanisch oder funktionell bedingter Darmverschluss mit komplet-

ter Unterbrechung der normalen Darmpassage. Je nach Lage des Verschlusses
spricht man von einem hohen (Duodenum, Jejunum oder Ileum) oder einem tiefen
(Dickdarm) Ileus. Akutes, chronisches und rezidivierendes Auftreten ist moglich.

Atiologie: Mégliche Ursachen des Ileus zeigt Abb. 11.10.

Pathogenese: Unabhingig von der Atiologie fiihrt jede linger andauernde oder rezi-
divierende Stérung der Darmpassage zu einer Uberdehnung des Darms mit Aus-
schiittung vasoaktiver Hormone, vendser Stase, Mikrozirkulationsstérung, Fliissig-
keits- und Elektrolytverlusten, letztendlich Darmwandldsion mit Peritonitis und
Perforation. Zytokine und bakterielle Toxine (Durchwanderungsperitonitis) be-
schleunigen ein Schockgeschehen, das zu irreversiblen Organschdden und zum Tod
fithrt (Abb. 11.11).

Klinik: Zeichen des mechanischen lleus sind Unruhe, Ubelkeit, Meteorismus, kolik-
artige Bauchschmerzen, Erbrechen (Mageninhalt, Galle, bei tiefsitzendem Ileus auch
Stuhlerbrechen) sowie Stuhl- und Windverhalt. In Verbindung mit einem lokal oder
diffus druckschmerzhaften und oft gebldhten Abdomen sind diese Zeichen als Leit-
symptome zu werten. [st die Temperatur erh6ht, muss man mit einer Peritonitis mit
Gefahr der Darmwandperforation, Sepsis und des protrahierten Schocks rechnen.
Die Symptomatik bei der Invagination zeigt einen gesonderten, typischen Verlauf
(S.316).

Beim paralytischen lleus setzt die Symptomatik weniger dramatisch ein. Initial fallt
oft nur atonisches Erbrechen, Meteorismus und Stuhl- und Windverhalt auf,
Schmerzen kénnen fehlen. Eine Darmgangran oder diffuse Darmwandperforationen
werden erst nach Einsetzen septischer Symptome aufgrund der Peritonitis klinisch
apparent.

Diagnostik: Beim mechanischen Ileus finden sich auskultatorisch klingende, hoch-
gestellte Darmgerdusche. Die wichtigste Untersuchung ist die Rontgenaufnahme des
Abdomens im Stehen oder in Seitenlage (Spiegelbildung) (Abb. 11.12).
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(ORKABEN Pathogenetische Vorginge beim lleus

u. a. Verwachsungen, Tumoren, u. a. Mesenterialinfarkt, Entziindungen,
Hernien, CDE, Invagination, Volvulus Darmldhmung, terminaler mechanischer lleus

! !

<= mechanischer lleus paralytischer lleus ==p|  Totenstille

gesteigerte
Peristaktik

* :
r— hypovolamischer Schock

Dringliche bildgebende Diagnostik mit ileustypischen Zeichen

A

Peritonitis/Sepsis

Quelle: retten — Notfallsanitdter. Stuttgart: Thieme; 2023

Sonografische Zeichen bei lleus:

- Kokardenkonturen
— Aszites
- Pendelflotation von Stuhlmassen

Rontgenologische Zeichen bei lleus:

- Spiegelbildung
- tiberblahte Darmschlingen
- atypisch verteiltes Gas

a Rontgen. Abdomeniibersicht im Stehen bei Diinndarmileus (5-jahriges Madchen mit stielgedrehtem Meckel-Divertikel). Quelle: Staatz G, Hrsg. Referenz
Radiologie - Kinderradiologie. Stuttgart: Thieme; 2021

b Ultraschall. Mechanischer lleus: Dilatierte Diinndarmschlingen mit maximal 2,5 cm Durchmesser und interenterisch freier Fliissigkeit (FF). Quelle:
Deeg K, Hofmann V, Hoyer P, Hrsg. Ultraschalldiagnostik in Pddiatrie und Kinderchirurgie. Stuttgart: Thieme; 2018
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Differenzialdiagnose: Abdominalsymptoma-
tik bei z. B. IgA-Vaskulitis (Purpura Schonlein-
Henoch), Morbus Still, Yersinien-Enterokolitis,
Pankreatitis.

Therapie: Zundchst Magenablaufsonde zur
Dekompression des Abdomens und zur
Schmerzreduktion. Korrektur der Gerinnung
und des Protein-, Elektrolyt- und Sdure-Basen-
Haushalts. Therapie der Wahl beim mecha-
nischen lleus ist, abgesehen von wenigen
Ausnahmen, die Operation. Beim paralyti-
schen lleus primar konservative Therapie und
Versuch der medikamentésen Stimulation der
Darmmotilitat, im Zweifel oder bei fort-
geschrittenen Zustdnden (Peritonitis, Sepsis)
sofortige Operation.

Spezielle Ursachen des mechanischen lleus

Invagination

11 Gastroenterologie und Hepatologie

Differenzialdiagnose: Abdominalsymptomatik bei IgA-Vaskulitis (Purpura Schoén-
lein-Henoch), Morbus Still und anderen rheumatoid-vaskuldren Syndromen, Yersi-
nien-Enterokolitis, Pankreatitis.

Therapie: Zundchst miissen Protein-, Elektrolyt- und Sdure-Basen-Haushalt sowie
die Gerinnung korrigiert werden. Eine Dauersonde zur Ableitung der Magensekrete
dekomprimiert das Abdomen und reduziert Erbrechen und Schmerzen.

Nach Normalisierung der metabolischen und der Kreislaufsituation besteht die The-
rapie der Wahl beim mechanischen lleus in der operativen Beseitigung des Passa-
gehindernisses. Nur in besonderen Fdllen (z.B. Frithstadium der Invagination, Ko-
prostase, Mekoniumpfropfsyndrom) gelingt eine konservative Therapie. Beim para-
lytischen lleus kann die Darmmotilitdt mit Pyridostigmin (Mestinon) oder Neostig-
min (Prostigmin) stimuliert werden. Im Zweifel oder bei fortgeschrittenen
Zustanden (Peritonitis, Sepsis) ist die sofortige operative Revision des Bauches mit
Entlastung des Darmes (ggf. Anlage eines Anus praeternaturalis) unumganglich.

Spezielle Ursachen des mechanischen lleus

Invagination

Der proximale Darm stiilpt sich in den distalen, der wiederum durch

seine Eigenperistaltik das Invaginat weiter nach unten zieht (Abb. 11.13). Am hau-
figsten ist eine ileozdkale Invagination.

Haufigkeit: Inzidenz mit 1 : 1000 Kindern
hoch, vorwiegend in den ersten 2 Lebensjah-
ren.

Atiologie: Primér fiihren virale Enteritiden
(mit starker mesenterialer Lymphombildung),
Polypen und Tumoren zur Invagination. 75 %
der Invaginationen sind idiopathisch.

Klinik: Schrilles Schreien, Erbrechen und
Druckschmerz im rechten Unterbauch deuten
auf eine Invagination. Nach schwallartigem
Erbrechen tduscht scheinbare Ruhe eine Bes-
serung vor. Bei etwa 30 % der Patient*innen
finden sich weder Blut noch Schleimabgang.
Blutige Stiihle deuten bereits auf eine stérker
geschddigte Darmschleimhaut hin.

Haufigkeit: Inzidenz mit 1 : 1000 Kindern hoch, 90 % der Fille treten typischerweise
nach dem 1. Trimenon bis Ende des 2. Lebensjahres auf. Die Invagination ist der
hdufigste Abdomennotfall im Sduglings- und Keinkindesalter.

Atiologie: Etwa 75 % der Invaginationen sind idiopathisch. Ausléser einer Invagina-
tion konnen sein: virale Enteritiden (Rotaviren, Adenoviren) mit starker mesenteri-
aler Lymphombildung und Substratinvaginationen (Polypen, Tumoren und Stuhl-
steine). Auch das Meckel-Divertikel und die IgA-Vaskulitis konnen eine Invagination
fordern. Bei untypischem Alter fiir eine Invagination muss immer an ein Lymphom
im Bereich des terminalen Ileums gedacht werden.

Klinik: Die Lokalisation bestimmt die Symptomatik. Die ileozdkale Invagination
tduscht eine Appendizitis vor und kann im rechten Unterbauch palpiert werden
(Druckschmerz!), die eher seltene kolosigmoidale Invagination ldsst bei tastbarem
Tumor im linken Unterbauch eher an eine Verstopfung (mit Stuhlwalze) denken. Ini-
tiale und oft dominierende Symptome sind plotzliches schrilles Schreien und Anzie-
hen der Beine. Nach schwallartigem Erbrechen tduscht scheinbare Ruhe eine Bes-
serung vor (symptomarme Intervalle). Wiederholt sich dieser Ablauf mehrfach, er-
schopft sich das Kind und es verfillt zunehmend; peritonitische und septische
Symptome treten in den Vordergrund. Blutige Stiihle (bzw. Blut am Fingerling bei
rektaler Untersuchung) deuten bereits auf eine stiarker geschddigte Darmschleim-
haut hin (Spatzeichen). Bei etwa 30% der Patient*innen werden weder Blut noch
Schleim abgesetzt.

(ONEBER Radiologische, schematische und sonografische Darstellung einer Invagination

a b

cl cll

a Drei Monate alter Junge mit ileokolischer Invagination (—); Repositions-Kontrasteinlauf.
b Schematische Darstellung einer ileokolischen Invagination. Quelle: Kretz F, Becke K, Eberius C, Hrsg. Andsthesie bei Kindern. Stuttgart: Thieme; 2019
c Invagination im Langs- (cl) und Querschnitt (cll). Nachweis von ,Darm im Darm*. Quelle: Messmann H, Hrsg. Klinische Gastroenterologie. Stuttgart: Thieme; 2021
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11.5 Erkrankungen des Darms

Eine , Appendizitis“-Symptomatik bei Sduglingen und Kleinkindern deutet
auf Invagination.

Diagnostik: Im Ultraschall erkennt man das Invaginat an seiner kokardenartigen
Doppelkontur (Abb. 11.13c). Aufgrund der einfachen Handhabung ist dies die Diag-
nostik der Wahl.

Therapie: Die hydrostatische Reposition des Invaginats wird unter Ultraschallkon-
trolle in Sedierung durchgefiihrt. Misslingt diese, ist eine Laparotomie notwendig;
Darmresektionen sind nicht immer vermeidbar.

Diagnostik: Im Ultraschall ist das Invaginat
erkennbar (kokardenartige Doppelkontur;
Abb. 11.13c).

Therapie: Repositionseinlauf unter Ultra-
schall-Kontrolle oder operativ.

Ein 3 Monate alter Sdugling schreit plétzlich am Abend auf, winkelt dabei die
Beinchen an. Ein konsultierter Kinderarzt vermutet eine Obstipation, instilliert ein Klysma. Da-
rauf erfolgt eine Entleerung von schleimig-blutigem Stuhl. Einweisung mit der Verdachtsdiag-
nose Invagination. Bei Aufnahme waren eine tastbare Walze im rechten Mittelbauch und nach
der rektalen Untersuchung erneuter Blutabgang festzustellen. Die sonografische Untersuchung
zeigt eine Kokarde im rechten Mittelbauch. Die Invagination konnte unter sonografischer Kon-
trolle hydrostatisch reponiert werden (Abb. 11.13a).

» Klinischer Fall.

Volvulus

Volvulus

Die Drehung einer mobilen Darmschlinge um die Achse des Mesenteri-
alstiels (bei Rotationsanomalien, Mesenterium commune, Meckel-Divertikel, {iber-
langem Sigma) fithrt zum Ileus mit Darmnekrose.

Pathogenese: Die Torsion der Mesenterien drosselt die vendse, spater auch arterielle
Durchblutung, sodass langstreckige gangrandse bzw. infarzierte Zerstérungen des
Darmes resultieren. Haufig findet man eine inkomplette Rotation mit Zakumhoch-
stand, mit externer Duodenalkompression und Sigmavolvulus. Davon abzugrenzen
ist der Pseudovolvulus des Magens beim Sdugling mit Torsion des Magens um die
eigene Achse und Ventralkippen des Antrums.

Klinik: Typische Ileussymptomatik (S.314). Rezidivierende inkomplette Volvuli fiih-
ren beim Sdugling und Kleinkind zur Verwechslung mit Trimenon- oder Nabelkoli-
ken.

Siehe Ndheres zur Differenzialdiagnose unter Ileus (S.316).

Klinik: Typische lleussymptome (S.314). Rezi-
divierende inkomplette Volvuli des Sduglings
konnen mit Trimenon- oder Nabelkoliken ver-
wechselt werden.

Bei jedem Neugeborenen mit galligem Erbrechen ist bis zum Beweis des
Gegenteils ein Volvulus anzunehmen und daher muss entsprechend rasch diagnos-
tiziert werden. Ist der Diinndarm erst einmal verloren, haben die Kinder eine sehr
schlechte Prognose!

Diagnostik: Abdomenleeraufnahme im Stehen bzw. Hingen (typischerweise Spie-
gel) und Gastrografin-Kontrasteinlauf (hochstehendes Zakum). Die Abgrenzung zu
anderen Ileusursachen ist schwierig.

Therapie: Die Therapie der Wahl ist die sofortige notfallmaRige Laparotomie mit Dé-
bridement und Fixation iibermobiler Darmanteile.

11.5.2 Motilitdtsstorungen des Darms

Diagnostik: Spiegel in der Abdomenleerauf-
nahme und hochstehendes Zakum im Gastro-
grafin-Kontrasteinlauf.

Therapie: Die sofortige Laparotomie ist The-
rapie der Wahl.

11.5.2 Motilitatsstorungen des Darms

Motilitdtsstérungen durch viszerale Myo- und Neuropathien, die ange-
boren und erworben bzw. primar oder sekundar auftreten konnen.

Atiologie und Pathogenese: Die propulsive Funktion der glatten Muskulatur des Ma-
gen-Darm-Traktes wird vom intrinsischen enteralen Nervensystem (Plexus myente-
ricus und Plexus submucosus) {iber interstitielle Zellkomplexe vermittelt und ge-
steuert sowie vom autonomen zentralen Nervensystem und zahlreichen Neuro-
transmittern moduliert. Viszerale Myopathien treten sehr selten auf. Von gréfSerer
klinischer Bedeutung sind angeborene Stérungen des viszeralen Nervensystems
(Dysganglionosen), insbesondere das komplette Fehlen des enteralen Nervensys-
tems (Aganglionose und Morbus Hirschsprung).

Die kongenitalen Fehlinnervationen des Darms, insbesondere der Morbus Hirsch-
sprung (Megacolon congenitum), zeichnen sich durch Motilitdtsstorungen und Ste-

Atiologie und Pathogenese: Durch kongeni-
tale Innervationsstérungen des Darms treten
Stenosen und Dilatationen (meist im Dick-
darm) auf. Folgen sind Stuhlretention und
prastenotische Darmdilatation (Megakolon)
(Tab. 11.15, Abb. 11.14).
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11 Gastroenterologie und Hepatologie

nosen der befallenen Darmabschnitte aus. Folgen sind Stuhlretentionen und eine
prastenotische Darmdilatation (Megakolon), Manometrische, histologische und his-
tochemische (Biopsate) und z.T. auch radiologische Untersuchungsverfahren helfen,
Art und AusmaR des Krankheitsbildes zu differenzieren (Tab. 11.15, Abb. 11.14).

—m Neuromuskuldre Erkrankungen mit Storung der Darmmotilitat

Krankheiten durch Stérungen der intestinalen glatten

Muskulatur

primadr = familidre viszerale Myopathien
= sporadische viszerale Myopathien

sekundar

= rheumatoide und autoimmune Myopathien

Krankheiten durch Stérungen des enteralen Nerven-
systems

= familidre viszerale Neuropathien

= sporadische viszerale Neuropathien

= Dysganglionosen

n |nfektionen (z. B. Chagas-Krankheit)

= Bestrahlung

= toxische Medikamente (z. B. Opiate)

= Stoffwechselkrankheiten (z. B. Hypothyreose)
= Essstorungen (z. B. Anorexie)

(ORKNLN Schematische Darstellung von Kolonmalformen bei Dysganglionosen

a b

c d

a Haufigste Lokalisation und Ausdehnung des agangliondren Segmentes, entspricht im engeren Sinne dem Morbus Hirschsprung.

b Uberlanges aganglionires Segment.

c Totale Kolonaganglionose, kein Megakolon, aber ,,Megalisierung“ des Dinndarms mdglich.
d Ultrakurzes agangliondres Segment, Ausbildung des Megakolons verzogert und oft nicht so ausgepragt.

Haufigkeit: Inzidenz 1 : 5000, Jungen sind
haufiger betroffen.

Klinik: Bei Morbus Hirschsprung kann sich
bereits wenige Tage postnatal eine Subileus-
symptomatik (aufgetriebener Bauch, Erbre-
chen und Nahrungsverweigerung) ent-
wickeln. Palpatorisch sind Stuhl unter der
Bauchdecke, rektal ein einengender Sphinkter
und eine leere Ampulle festzustellen. Haufig
kommt es nach bakterieller Zersetzung und
Verfliissigung der gestauten Stuhlmassen zu
plotzlich auftretenden fauligen Durchfallen,
die explosionsartig entleert werden (paradoxe
Diarrhoen).

Beim ultrakurzen Segment (Abb. 11.14d)
treten erst im spaten Sauglings- bzw. Klein-
kindalter obstipationsahnliche Beschwerden
auf.

Haufigkeit: Die Inzidenz betragt 1 : 5000, Jungen sind 3-4-mal hdufiger betroffen
als Mddchen.

Klinik: Die oft ausgepradgte Stuhlretention kann beim klassischen Morbus Hirsch-
sprung schon in den ersten Lebenstagen zur Subileussymptomatik mit aufgetriebe-
nem Bauch, Erbrechen und Nahrungsverweigerung fithren. Durch die Bauchdecke
sind Stuhlmassen zu tasten, bei rektaler Untersuchung ist die Ampulle dagegen leer
und eng. Selten haben die Kinder Stuhlschmieren. Das Kind gedeiht schlecht, auffal-
lend ist die Diskrepanz zwischen gro8em Bauch und diinnen Extremitdten. Manch-
mal fiillt das mit Stuhlmassen iiberladene Megakolon das kleine und grof3e Becken
aus und komprimiert Harnblase und Ureteren (evtl. Folgen sind Megaureter durch
Harnabflussstérung und Pyelonephritis). Hiufig kommt es nach bakterieller Zerset-
zung und Verfliissigung der gestauten Stuhlmassen zu plotzlich auftretenden, faulig
riechenden Durchfillen, die explosionsartig entleert werden (paradoxe Diarrhden).
Der Morbus Hirschsprung kommt gehduft bei Kindern mit Trisomie 21 vor.

Fiinfzig bis 90% aller reifen Kinder mit Morbus Hirschsprung haben in den ersten
48 Lebensstunden keinen Mekoniumabgang, aber 99 % aller gesunden Kinder. Daher
ist die Frage nach dem zeitgerechten Mekoniumabgang eine gute Hilfestellung bei
der Anamnese des Morbus Hirschsprung.

Bei der totalen Kolonaganglionose (Abb. 11.14c) fehlt das Megakolon und die Pa-
tient*innen fallen friih durch heftiges Erbrechen (Ileus) auf. Beim ultrakurzen Segment
ist nur der unmittelbar prasphinktere Bereich aganglionar (Abb. 11.14d), obstipations-
dhnliche Beschwerden treten erst im spdten Sduglings- bzw. Kleinkindalter auf.
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Komplikationen: Toxisches Megakolon; hdufig Begleitfehlbildungen der ableitenden
Harnwege.

Diagnostik: s. Abb. 11.15 und Abb. 11.16.

Komplikationen: toxisches Megakolon.

Diagnostik: s. Abb. 11.15 und Abb. 11.16.

Das klinische Bild bestimmt den Untersuchungsgang beim Megakolon-

Syndrom. Die rektodigitale Untersuchung (leere, enge Ampulla recti) sollte immer

der erste diagnostische Schritt sein. Danach ldsst die Rontgen-Kontrastmittel-Un-
tersuchung des Dickdarms die Ausdehnung der verengten bzw. dilatierten Kolon-
abschnitte erkennen (Kalibersprung). Durch die histologisch-histochemische Auf-
arbeitung eines Schleimhautbiopsates (Rektumsaugbiopsie; eventuell auch Opera-
tionsprdparat) erfolgt die morphologische Zuordnung der Dysganglionose.

(ORABEN Diagnostik bei chronischem Stuhlverhalt und V. a. Motilititsstdrung des

Dickdarms
Stuhlverhalten

rekto-digitale Untersuchung

\
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e Bariumeinlauf

\

Rektal-Manometrie

r'd v AN

keine Relaxation atypische Relaxation Relaxation
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* Histologie

* Elektronenmikroskopie

* Histochemie (AChE)
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Ganglienzellen

keine _ Hyper_plasie von vorhanden
Ganglienzellen Ganglienzellen FERE geing

\/ \/ ¥ L 20 /
Aganglionose . .
Morbus viszerale viszerale Obstipation

Hirschsprung Neuropathie Myopathie

AChE=Azetylcholinesterase

(ORUAIN Kolonkontrasteinlauf bei Morbus Hirschsprung

Zwei Wochen altes Neugeborenes mit Mor-
bus Hirschsprung. Kolonkontrasteinlauf.
— = aufgeweitetes Sigma (Megasigma).
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Differenzialdiagnose: Obstipation; postin-
flammatorische Aganglionose, Mekonium-
ileus; angeborene Rektumstenose bzw. -atre-
sie.

Therapie: Abhdngig vom Typ der Dysganglio-
nose ist eine Resektion der verengten Darm-
segmente mit Reanastomosierung oder
Durchzugsplastik in zweiter Sitzung notwen-
dig.

Prognose: Sie ist meist, auch in Bezug auf die
Defakationsfunktion, gut. In 10-15 % kommt
es postoperativ zu einer Enterokolitis.

11.5.3 Chronische nicht entziindliche
Darmerkrankungen
(Malabsorption)

11 Gastroenterologie und Hepatologie

Die rektosigmoidale Durchzugsmanometrie zur Abklirung eines Megakolons ist
trotz ihrer hohen Aussagekraft aufgrund des hohen technischen Aufwandes und der
schweren Beurteilung nur in wenigen kinderchirurgischen bzw. -gastroenterologi-
schen Zentren mdglich.

Differenzialdiagnose: Obstipation; postinflammatorische Aganglionose nach nekro-
tisierender Enterokolitis oder Chagas-Krankheit (Trypanosomen-Infektion); Meko-
niumileus und Mekoniumpfropf; angeborene Rektumstenose bzw. -atresie.

Therapie: Das Ziel einer Behandlung besteht zundchst darin, die Passagestérung zu
beseitigen. Die Kolostomie proximal des agangliondren Segmentes gestattet sowohl
die ,Erholung“ des dilatierten Dickdarms als auch die Kraftigung des meist dystro-
phen Kindes durch behutsamen Nahrungsaufbau. Nach etwa einem halben Jahr
kann dann in einer zweiten Operation das agangliondre Segment reseziert und
durch eine Anastomose bzw. Durchzugsplastik die Kontinuitdt bei funktionstiichti-
gem Sphinkter wiederhergestellt werden. Eine medikamentése (Laxanzien, Poly-
ethylenglykollosung) und didtetische (schlackenreiche Kost) Nachbehandlung hilft,
chronische Verstopfung und funktionelle Stuhlinkontinenz zu vermeiden.

Prognose: Bei weiter zunehmender Verbesserung der Operationstechniken ist die
Prognose auch in Bezug auf die Defdkationsfunktion gut. Allerdings leiden bis zu
30% der Patient*innen an erheblichen Folgeerscheinungen der OP mit Enkopresis
und Inkontinenz. Mit einer postoperativen Morbiditdt von 10-15% gilt die Entero-
kolitis als haufigste Komplikation. Besonders gefdhrdet sind hier Kinder mit Triso-
mie 21. Anastomoseninsuffizienzen und Stuhlinkontinenz treten nur noch selten
auf.

11.5.3 Chronische nicht entziindliche Darmerkrankungen
(Malabsorption)

Unter einer Malabsorption versteht man die fehlerhafte Resorption

bereits verdauter Nahrung aus dem Diinndarm. Sie tritt akut in Zusammenhang mit
infektiosen Enteritiden, aber auch chronisch als Folge schwerer Diinndarmmukosa-
schdden auf.

Fehlen dagegen die Enzyme des exokrinen Pankreas, deren Aktivierungsenzym En-
teropeptidase oder Gallensduren, tritt eine intraluminale Fehlverdauung, eine Mal-
digestion, ein; s. auch Mukoviszidose (S.362), Cholestasesyndrome (S.343) und Le-
bererkrankungen (S.340).

Verdauung und Resorption sind durch Regulationsmechanismen (Enzyme, Gewebs-
hormone, vegetatives Nervensystem) gekoppelt. Sind beide Vorgdnge der Nahrungs-
utilisation gestort, spricht man von Malassimilation.

Grundlagen

Das Fehlen der intestinalen Mukosaenzyme
fiihrt zu Stérungen der Zuckerhydrolyse und
damit zu osmotischem Wasser- und Salzein-
strom in das Darmlumen. Folge der Volumen-
mehrbelastung ist eine Motilitdtssteigerung
mit Verkiirzung der Passagezeit des Darm-
inhaltes. Die Zucker werden im Kolon bakte-
riell zu Sauren, CO, und Wasserstoff fermen-
tiert (Abb. 11.17).

Die spezielle Diagnostik zur Abklarung einer
Malabsorption und Maldigestion zeigt
Tab. 11.16.

aus: Meyer, Duale Reihe -

Grundlagen

Infektiose oder immunogene duflere Faktoren (Viren, Bakterienantigene, Proteine,
Toxine) fithren direkt oder indirekt zur Ldsion der Diinndarmmukosa und Zotten-
atrophie und zur funktionellen Beeintrachtigung der Biirstensaumenzyme Laktase,
Saccharase und Isomaltase in der Mukosa. Bei zundchst noch normaler intralumina-
ler Verdauung ist die Hydrolyse der vorverdauten Zucker in der Enterozytenmem-
bran gestort. Dies fithrt bereits im Duodenum zu einem osmotischen Einstrom von
Wasser und Natrium in das Darmlumen. Hierdurch entsteht eine verstdrkte Volu-
menbelastung des Jejunums und als deren Folge eine beschleunigte Passage des
Darminhalts. Die in den Dickdarm zusammen mit der vermehrten Fliissigkeit iiber-
getretenen Zucker werden bakteriell zu Sduren, CO, und Wasserstoff metabolisiert
(Abb. 11.17). Wasser- und Substratverlust zeigen sich klinisch als Durchfélle und
fiihren auf Dauer zur Gedeihstoérung. Davon abzugrenzen sind sehr seltene primdre
intestinale Enzymopathien bei intakter Mukosa.

Spezielle differenzialdiagnostische MaBnahmen zur Abkldrung einer Malabsorption
und Maldigestion zeigt Tab. 11.16.
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11.5 Erkrankungen des Darms
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m Spezielle Diagnostik zur Abkldrung einer Malabsorption und Maldigestion

Test Methode

Stuhl-pH (normal 6,7) pH-Papier, pH-Metrie

H,-Exhalationstest (Laktose-Atemtest, nicht resorbierte Kohlenhydrate werden von Kolon-

Fruktose-Atemtest, Laktulose-Atemtest) bakterien zu H, degradiert; Wasserstoff wird abge-
atmet; Messwerte indizieren eine Malabsorption oder
sind Hinweis fiir bakterielle Fehlbesiedlung

endoskopische Biopsie Beurteilung der Zottenmorphologie; die endoskopi-

sche Biopsie erlaubt mehrfache und multilokale
Gewebsentnahmen

IgG-Antikorper gegen deamidiertes  unterschiedliche Immuntests im Serum
Gliadin, Gewebstransglutaminase-IgA

Nachweis von Lamblien im Mukosa- Smear von nativem Diinndarmbiopsat auf Objekt-
Smear trager, Giemsa-Farbung

Lamblien-Serologie Immuntests im Serum

intestinale a;-Antritrypsin-Clearance quantitative immunologische Antitrypsinbestimmung

im Stuhl aus Stuhl

Stuhl-Elastase Enzymimmunoassay

Fettausscheidung im Stuhl NIRA (Infrarotlichtreflexion)

Transitzeit mit R6-Markern Rontgendichte Partikel werden mit einer Mahlzeit
gegeben.

Aussage
Stuhl-pH <5,5 spricht fiir Malabsorption

obwohl nicht sehr spezifisch, gute semi-
quantitative Suchmethode zur Abkldrung
von Zuckermalabsorption oder -digestion bei
Bauchschmerzen

hohe Aussagekraft; nicht immer obligat
gemaR neuer Leitlinie bei V. a. Zoliakie oder
schwerer Malabsorption

Abklarung Zoliakie, Verlaufskontrolle bei
Remission oder Re-Exposition

guter direkter Lambliennachweis

recht spezifischer und sensitiver Nachweis
einer Lambliasis

positiv bei intestinalen Proteinverlusten

erniedrigt bei exokriner Pankreasinsuffizienz,
Suchtest bei der Abkldrung einer chro-
nischen Pankreatitis oder Mukoviszidose

die quantitative Bestimmung der Fettver-
luste erlaubt einen Riickschluss auf das
Ausmal und die therapeutische Einstellung
der Maldigestion

eine verlangerte Passagezeit bei intestinaler
Obstruktion, motorischen Stérungen des
Darms

Kuhmilchproteinallergie (KMPA)

Kuhmilchproteinallergie (KMPA)

Transitorische allergische Reaktion gegen Kuhmilchproteine, die sich
meist im 1. Lebensjahr bei der ersten Ingestion von Kuhmilch manifestiert, aber in
den tiberwiegenden Fillen nach 1-2-jdhriger Didt wieder verschwindet.
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Atiologie und Pathogenese: IgE- oder T-Zell-
vermittelte Reaktion der Diinndarmschleim-
haut, die bei Kontakt mit Kuhmilchprotein
meist bei Umstellen von Muttermilch auf Fla-
schennahrung auftritt.

11 Gastroenterologie und Hepatologie

Atiologie und Pathogenese: Es handelt sich um eine IgE- oder T-Zell-vermittelte Re-
aktion der Diinndarmschleimhaut, die bei Kontakt mit Kuhmilchprotein auftritt
und sich klinisch sehr variabel duern kann (s. Klinik). Die Allergie manifestiert sich
meist bei Umstellen von Muttermilch auf Flaschennahrung, kann aber auch bei
Milchkonsum der stillenden Mutter auftreten. Selten tritt dieses Krankheitsbild in-
folge einer viralen Gastroenteritis auf.

_m Im Sduglingsalter sind Kuhmilch- und Hiihnereiweif§ die hdufigsten Aus-

16ser von Nahrungsmittelallergien.

_m Food Protein-Induced Enterocolitis Syndrome (FPIES; Nahrungsmittelprotein-indu-

zZiertes Enterokolitis-Syndrom)

FPIES ist eine spezielle Form der Nahrungsmittelallergie, die auch bei Sduglingen auftreten

kann. Es handelt sich um eine nicht-lgE-vermittelte Nahrungsmittelallergie, die sich durch

schwere Durchfdlle und Erbrechen auszeichnet. Im Gegensatz zur klassischen KuhmilcheiweiR-

allergie ist FPIES keine typische Allergie und auch keine Autoimmunerkrankung. Die Diagnose

erfolgt durch eine genaue Anamnese und gegebenenfalls durch orale Provokationstests unter

drztlicher Aufsicht.

Weitere wichtige Aspekte:

= Auftreten oft in Verbindung mit atopischen Erkrankungen

= Etwa ein Drittel der Betroffenen hat auch IgE-vermittelte Nahrungsmittelsensibilisierungen.

= FPIES kann durch verschiedene Nahrungsmittel ausgeldst werden, haufig durch Kuhmilch, So-
ja, Getreide oder Gemiise.

= Die Prognose ist meist gut, mit einer hohen Remissionsrate bis zum Schulalter.

Klinik: In den meisten Fallen treten Erbre-
chen, Reflux, Durchfille, fehlende Gewichts-
zunahme oder Gedeihst6érungen auf. Selte-
ner kommt es zu Sofortreaktionen mit
Quaddeln, Schleimhautschwellung, bronchia-
len Obstruktionen bis zum anaphylaktischen
Schock.

Diagnostik: Bei V. a. eine KMPA (Anamnese!)
wird eine zeitlich limitierte diagnostische Eli-
minationsdidt durchgefiihrt. Kommt es wah-
rend dieser Didt zur Remission und nach Wie-
dereinfiihren der Sduglingsmilch zum Rezidiv
(positiver Provokationstest), ist eine KMPA
im Grunde bewiesen.

Klinik: Die Symptome konnen sehr vielschichtig sein. In den meisten Fallen treten
eher unspezifische gastrointestinale Symptome auf, wie Erbrechen, Reflux, Durchfal-
le oder fehlende Gewichtszunahme. Bei intestinalem EiweiBverlust kann eine Ge-
deihstérung entstehen. Daneben kann es aber auch zu allergischen Sofortreaktionen
(hdufig IgE-vermittelt) kommen mit Hautreaktionen (Quaddeln), Schleimhaut-
schwellung, bronchialen Obstruktionen bis zum anaphylaktischen Schock.

Diagnostik: Eine Enteropathie nach Einfithrung kuhmilchhaltiger Nahrung ist nahe-
zu pathognomonisch fiir die KMPA. Bei begriindetem Verdacht sollte eine diagnosti-
sche Eliminationsdiit (d. h. Weglassen von Milch und Milchprodukten) durchgefiihrt
werden. Die Didt sollte, sofern darunter die Symptome binnen 4 Wochen verschwin-
den, in der Regel bis zum Abschluss des ersten Lebensjahres durchgefiihrt werden.
Bessert sich die Symptomatik wahrend der Didt und kommt es nach Wiedereinfiih-
rung der Sduglingsmilch zum Rezidiv innerhalb von 48 Stunden (positiver Provoka-
tionstest), ist das Vorliegen einer KMPA im Grunde bewiesen. Die probatorische
Kuhmilchbelastung kann bei bestimmten akuten Verlaufsformen, insbesondere bei
allergischem Soforttyp, jedoch zu akuten anaphylaktischen Reaktionen fiihren. Da-
her darf sie nur unter stationiaren Bedingungen erfolgen.

—m Kuhmilchprovokationstests diirfen nur unter klinischer Beobachtung

durchgefiihrt werden. Schockgefahr!

Differenzialdiagnose: familidre protrahierte
Diarrhd, Sojaproteinallergie und Zoliakie.

Therapie: vermeiden von kuhmilchprotein-
haltiger Nahrung, stattdessen Gabe von Se-
mielementarnahrung. Sojamilchnahrung ist
wegen Kreuzreaktionen kontraindiziert.

Prognose: Gut, nach entsprechender Didt
wird Kuhmilch wieder vertragen

Differenzialdiagnose: Familidre protrahierte Diarrho. Eine Sojaproteinallergie findet
man bei der Hélfte aller KMPA-Fille als Kreuzreaktion. Die Zoliakie (s.u.) tritt erst
2-3 Monate nach Einfiihrung getreidehaltiger Nahrung auf.

Therapie: Absetzen der kuhmilcheiweiRhaltigen Nahrung und didtetische Erndh-
rung mit Semielementar- oder Hydrolysatnahrung bis zum Ende des 1. Lebensjahres
bzw. fiir mindestens 6 Monate. In der Beikost muss auf versteckte Kuhmilchproduk-
te (Sahne, Butter) geachtet werden. Sojamilchnahrung ist wegen der hohen Kreuz-
reaktionsquote kontraindiziert.

Prognose: Nach entsprechender Didt werden Kuhmilch und ihre Produkte wieder
gut vertragen.
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11.5 Erkrankungen des Darms

Unvertraglichkeitsreaktionen gegeniiber Nahrungsbestandteilen mit gastrointesti-
naler Symptomatik werden zunehmend beobachtet. Neben echten Allergien mit IgE-vermittel-
ter Sofortreaktion und verzogerten Immunreaktionen (s.o.) findet man auch Pseudoallergien
durch Histaminliberatoren (in Kase, Schokolade, Muscheln) und Mischbilder. Bei Allergien iiber-
wiegen bei dlteren Kindern extraintestinale Symptome wie Hautausschldge, Migrdne oder Asth-
ma bronchiale, bei Sduglingen und Kleinkindern treten eher Bauchschmerzen, Durchfalle und
Bldhungen auf. Letztere werden auch schon bei Sduglingen nach dem Stillen beobachtet, wenn
Miitter, die selbst durch Atopie belastet sind, viel Kuhmilch trinken. Histaminliberatoren bewir-
ken oft recht schnell einsetzende gastrointestinale Reaktionen wie wassrige Diarrhéen oder hef-
tige Bauchschmerzen, seltener Hautreaktionen wie Urtikaria oder plotzliche Gesichtsrétung.

Zoliakie (glutensensitive Enteropathie, einheimische Sprue)

Zoliakie (glutensensitive Enteropathie,
einheimische Sprue)

Die Zoliakie ist eine Unvertrdglichkeit gegen die Kleberproteine (Glu-
ten bzw. die alkoholl6sliche Komponente Gliadin) unserer einheimischen Getreide-
arten Weizen, Roggen, Gerste, Dinkel und Griinkern. Die immunogene Potenz von
Hafer ist noch unklar.

Atiologie und Pathogenese: Die Atiologie ist noch nicht endgiiltig geklirt, jedoch
scheint das Vorliegen einer genetisch determinierten Stérung der lokalen Immun-
antwort auf Klebereiweif3e gesichert. So besitzen mehr als 95 % der Zoliakiekranken
die humanen Leukozytenantigene (HLA) DQ2 oder DQ 8, was auch die hohe Koinzi-
denz mit Diabetes mellitus Typ I und Autoimmunopathien des Magen-Darm-Traktes
erklart.

Bei glutensensitiven Menschen wird Gliadin durch das Enzym Gewebstransglutami-
nase mit Bindegewebsproteinen zu neuen antigenen Strukturen vernetzt. Diese lei-
ten einen Autoimmunprozess ein, der zu einer gewebszerstdrenden, chronischen
Entziindung fiihrt. IgG-Antikorper gegen deamidiertes Gliadin und gegen Gewe-
betransglutaminase-IgA (tGA) sowie Endomysium-Antikérper (EMA) kénnen sensi-
tiv und spezifisch zum Nachweis einer Zéliakie bestimmt werden (Abb. 11.18).

Atiologie und Pathogenese: Es liegt eine ge-
netische Disposition vor. Hohe Koinzidenz mit
anderen Autoimmunopathien, insbesondere
Diabetes mellitus Typ I. Der Nachweis von
1gG-Antikorpern gegen deamidiertes Glia-
din und Gewebetransglutaminase-IgA (tGA)
sowie von Endomysium-Antikérpern (EMA) in
Verbindung mit der Diinndarmhistologie
dient der Diagnostik einer Zéliakie

(Abb. 11.18).

In ca. 5% geht die Zdliakie mit einem IgA-Mangel einher. In diesen Fdllen
sind die IgA-AK-Tests falsch negativ; daher sollen die IgG-Antikorper gegen deami-
dierte Gliadine bestimmt werden.

@ AR KN Pathophysiologie der Zéliakie
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