VERSAGEN UND INSUFFIZIENZ DES INTESTINUMS

Das Kurzdarmsyndrom im Kindes- und Jugend-
alter: Pathogenese und Therapieoptionen

Katharina Glock

Beim Kurzdarmsyndrom (KDS) handelt es sich um ein multifaktorielles Geschehen, verursacht

durch unzureichende Absorption von Nahrstoffen und inadaquate Lange des Diinndarms (1).

Patienten in dieser Altersgruppe, vom Neugeborenen bis zum Adoleszenten, benétigen auf-

grund der Heterogenitat und der altersbedingten Besonderheiten bei diesem komplexen

Krankheitsbild eine umfassende Betreuung. Am meisten profitieren diese Patienten durch ein

multidisziplindres Behandlungsteam an einem Zentrum fiir intestinale Rehabilitation (1). Im

Folgenden sollen die typischen Ursachen des KDS im Kindes- und Jugendalter sowie die not-

wendigen kurz-, mittel- und langfristigen Behandlungsschritte dargestellt werden.
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En raison de I'hétérogénéité des particularités
du SGC liées a I'age, une prise en charge inter-
disciplinaire exhaustive de cette pathologie com-
plexe est nécessaire tant chez le nouveau-né que

(KDS) kommt es zu einer gravierenden
Storung der intestinalen resorptiven Ka-
pazitit. Geschatzt liegt die Inzidenz des
KDS bei 24,5 per 100 000 Lebendgebore-
nen, mit einer Zunahme bei Frithgebore-
nen (2). Der wachsende und sich entwi-
ckelnde Organismus weist zahlreiche
altersabhéngige Besonderheiten auf. Dies
betrifft unter anderem den Bedarf beziig-
lich der Néhrstoffe, Elektrolyte, Vitamine
und der Fliissigkeitssubstitution. Eine

chez I'adolescent.

mehrere Tage andauernde Nahrungska-
renz, welche hdufig nach einem viszeral-

chirurgischen Eingriff notwendig ist, be-
dingt ein exaktes Management der Flissigkeits- und
Nihrstoffzufuhr. Je jiinger das Kind ist, desto exakter
gilt es die einzelnen Substrate festzulegen. Ist auf-
grund der ursdchlichen Erkrankung eine enterale Er-
nahrung gar nicht oder nur teilweise moglich, miissen
begleitende Risiken und weitere therapeutische Op-
tionen bedacht werden, welche eine annihernd phy-
siologische Ernidhrung ermoéglichen.

Ursachen des Kurzdarmsyndroms

Es wird unterschieden zwischen einem funktionellen
Darmversagen und dem Darmversagen durch einen
tatsdchlich «zu kurzen Darm». Beim funktionellen
Darmversagen, zum Beispiel durch eine angeborene
Motilitdtsstorung, kann die Anlage eines endstandi-
gen oder doppelldufigen Anus praeters (AP) notwen-
dig sein. Liegt der AP im mittleren bis oberen Diinn-
darmbereich, fithrt dies zu einer funktionellen
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Verkiirzung des Darms mit relevanten Problemen fiir
den Patienten. Bei einem Stoma im Jejunum oder pro-
ximalen Ileum geht die Néhrstoffaufnahme von Vit-
amin Bi2, Folat, Spurenelementen und einigen fett-
wie wasserloslichen Vitaminen verloren. Dies kann
relevante Folgen fiir den Knochenstoffwechsel, die
Blutbildung und das physiologische Gedeihen des
Kindes haben. Hinzu kommen erhebliche Fliissig-
keitsverluste tiber das hohe Stoma, welche eine ge-
naue, engmaschige Bilanzierung und Anpassung des
intravenosen Fliissigkeitsregimes nach sich ziehen.
Ursdchlich fiir ein KDS kénnen beim Neugeborenen
und Sdugling angeborene Fehlbildungen wie Darm-
atresien, Bauchwanddefekte mit Darmanlagestérung
oder sekundérer Darmschéddigung (Laparoschisis, sel-
tener Omphalocele), eine Malrotation mit Volvulus,
ein langstreckiger Morbus Hirschsprung mit notwen-
diger ausgedehnter Darmresektion, eine NEC (Necro-
tizing Enterocolitis) oder eine Ischdmie eines Darm-
abschnitts sein (3). Bei dlteren Patienten bis hin ins
Erwachsenenalter kommen weitere Ursachen hinzu
wie die chronisch entziindlichen Darmerkrankungen,
Resektionen nach Trauma, bei einem Strahlenscha-
den, bei Malignomen oder im Rahmen eines Adha-
sionsileus. Ein funktionelles Darmversagen kann auf-
grund von intestinalen Motilititsstorungen oder
mukosalen Enteropathien entstehen. Grundsitzlich
ist fiir die situative Beurteilung des KDS beziehungs-
weise des funktionellen Darmversagens das Gesta-
tionsalter beim ursédchlichen Ereignis wie allgemein
der Zeitpunkt des Erkrankungsbeginns ausschlag-
gebend.

In vielen Fillen ist es moglich, dass nur fiir ein paar
Monate eine Entlastung des Darms mittels eines



hohen AP notwendig ist. Es kann aber auch zu ausge-
dehnten Darmresektionen kommen, die ein morpho-
logisch echtes KSD erzeugen. Hier zeigt sich, dass
Resektion nicht gleich Resektion ist. Die Diinndarm-
linge betrigt bei Geburt eines Fetus der 28. Schwan-
gerschaftswoche etwa 200 cm, bei einem termingebo-
renen Sdugling etwa 300 cm und bei einem gesunden
Einjahrigen schon fast 400 cm (4). Somit ist die tat-
sachlich verbleibende Darmldnge von grosser Bedeu-
tung fiir die Nahrstoffabsorption. Die Einschitzung
der Experten, welche absolute Diinndarmlénge fiir
eine physiologische enterale Erndhrbarkeit notwendig
ist, schwankt je nach personlichen Erfahrungswerten
sehr stark. Ist die Darmlénge auf weniger als 10 Pro-
zent der altersentsprechenden Norm reduziert, wirkt
sich das im Hinblick auf ein «<normales» Leben nega-
tiv aus. Die Wahrscheinlichkeit, lebenslang eine teil-
oder vollparenterale Erndhrung zu bendtigen, mit al-
len damit verbundenen Risiken und Einschrinkun-
gen, steigt deutlich an. Der Erhalt der Ileozékalklappe
und/oder des Kolons sowie die erhaltene Darmkonti-
nuitdt bestimmen ebenfalls sehr stark die Morbiditat
des Patienten. In der Regel finden sich bei Frithgebo-
renen/Neugeborenen Patienten mit bestehender oder
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erworbener Lebererkrankung oder einer intestinalen
bakteriellen Fehlbesiedlung schwerwiegendere Ver-
ldufe mit einer geringeren Rate an intestinaler Auto-
nomie. Die Zeit der intestinalen Adaptation ist sehr
variabel und kann 24 Monate und linger dauern. In
dieser Zeit soll die Absorptionskapazitit so weit an-
steigen, dass die durch Resektion oder durch einen
vorgeschalteten AP reduzierte Darmoberflache kom-
pensiert werden kann (5).

In der Langzeitbetreuung dieser Patienten finden sich
unterschiedliche Probleme, welche die Morbiditit
und die Mortalitdt erhohen. Aufgrund der Transport-
storung des Darms kann es leicht zu einer bakterio-
logischen Fehlbesiedlung des Diinndarms kommen,
zum Teil auch mit resistenten Keimen. Zudem ist das
Risiko fiir eine Sepsis bei haufig mehreren Zugingen
aus Fremdmaterial wie Magensonde, Gastrostomie,
Jejunocath, Darmschienung, Broviac-Katheter, Bla-
senkatheter deutlich erhoht. Rekurrente Septitiden
fithren zusitzlich zur hepatischen Belastung durch die
parenterale Ernahrung zu einer Verschlechterung der
Leberfunktion, wodurch das intestinale Versagen ver-
starkt und damit die Abhingigkeit von der parentera-
len Erndhrung verlangert wird.

Die Zeit der intestina-
len Adaptation ist
sehr variabel und kann
24 Monate und langer
dauern.
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Die rekonstruktive
Kurzdarmchirurgie hat
hierbei einen hohen
Stellenwert und sollte
innerhalb von Kliniken
erfolgen, welche mit
dem komplexen
Krankheitsbild des
KDS vertraut sind.

Therapieoptionen

Ziel aller Massnahmen ist, den Kindern friihzeitig eine
komplette enterale Erndahrung zu ermdglichen, ohne
den nutzbaren Darm in seiner Adaptationsfihigkeit zu
tiberfordern. Hier ist es notwendig, eine gute Balance
zwischen schrittweiser enteraler Belastung und paren-
teral notwendiger Substitution zu erreichen. Das Erle-
ben von wochenlanger Ubelkeit und Erbrechen bei un-
zureichender intestinaler Adaptation fithrt zu einer
negativen Konditionierung beziiglich der oralen Nah-
rungszufuhr. Dies kann trotz objektiv erfolgreicher Er-
holung des Darms zu weitreichenden Problemen in
Hinblick auf eine enterale Autonomie fithren.

Operative Verfahren

Zur Unterstiitzung der langwierigen Adaptation ist es
wichtig, operative Behandlungsoptionen nicht aus
dem Auge zu verlieren. Um sekundare Schadigungen
des Darms zu vermeiden, ist auf einen guten Trans-
port innerhalb des Restdarmes mit problemloser Ent-
leerung zu achten. Die rekonstruktive Kurzdarm-
chirurgie hat hierbei einen hohen Stellenwert und
sollte innerhalb von Kliniken erfolgen, welche mit
dem komplexen Krankheitsbild des KDS vertraut
sind. Die Anlage von gut fordernden Stomata, das
Management und die Aufhebung von intestinalen Ste-
nosen und das Darm-Tapering (operatives Anglei-
chen der Darmlumina) verhindern die Stase des
Darminhalts und somit daraus entstehende sekundére
Komplikationen wie bakterielle Fehlbesiedlung,
Keimtranslokation mit Sepsis, Leberschiadigung und
Verzégerung der Adaptation.

Spezielle operative Verfahren konnen in der langer dau-
ernden Phase der intestinalen adaptiven Vorgénge tiber-
legt werden. Nach einer ausgedehnten Diinndarmresek-
tion entsteht héufig eine Distension des vorhandenen
Restdarms. Diese Situation macht man sich bei den
autologen Darmverldngerungsverfahren zu nutze (1):

LILT (Longitudinal Intestinal Lengthening

and Tailoring)

Aufgrund der mesenterialen Gefissversorgung des
Diinndarms ist es moglich, den dilatierten Darm in
der Mittellinie der Lange nach zu teilen und zwei voll
vaskularisierte Hemischlingen isoperiostaltisch hin-
tereinander zu anastomosieren. Der Diinndarm ist
damit beziiglich des Durchmessers halbiert, beziiglich
der Linge fast verdoppelt. Dieses Verfahren wurde
1980 von Bianchi erstmals am Schweinemodell be-
schrieben (6). 1981 wurde es erstmals klinisch an
einem 4-jdhrigen Patienten angewendet (7). Eine Ver-
langsamung der Transitzeit, eine Reduktion der Stase
bei besserer Propulsion mit verbesserter Absorption
von Fett und Kohlenhydraten, kann damit erreicht
werden und somit ein Weaning von der parenteralen
Erndhrung. Fir den Fall, dass keine spontane Darm-
dilatation auftritt, entwickelten Georgeson und
Bianchi ein Konzept eines «Controllable Expansion-
Recycle». Hierbei werden bei einem getrennt doppel-
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ldufigen Stoma beide Stomata mit Kathetern ge-
schient. Durch Abklemmen derselben nach enteraler
Erndhrung erfolgt eine kontrollierte Verdopplung des
Lumens zur Vorbereitung des LILT.

STEP (Serial Tansverse Enteroplasty)

Ebenfalls zunachst am Schweinemodell und dann bei
einem 2-jdhrigen Patienten beschrieben Kim et al.
2003 diese Methode zur Darmverldngerung und Ver-
schmailerung. Hierbei werden die mesenterialen Ge-
fisse geschont und auf eine Darmanastomose verzich-
tet. Mit einem Stapler wird durch alternierendes und
gegeniiberliegendes Platzieren ein Zickzackkanal er-
zeugt (8).

In einem grossen Literatur-Review 2013 wurden beide
Methoden miteinander verglichen. Die Hauptindika-
tion fiir beide Techniken ist die absehbare Unerreich-
barkeit einer intestinalen Autonomie unter konserva-
tivem Management, und die Hauptkontraindikation
ist offenbar eine hochgradige Schadigung der Leber
(9). Allerdings muss man beziiglich der Erfolgsrate bei
beiden Methoden bedenken, dass sich eine Verbesse-
rung der enteralen Erndhrungssituation und damit ein
Weaning von der parenteralen Erndhrung innerhalb
von 2 Jahren postoperativ in nur 50 Prozent der Fille
erreichen ldsst. Es zeichnet sich in der Literatur ab,
dass Kinder mit einer Motilitdtsstérung im Rahmen
einer Gastroschisis ein nicht zufriedenstellendes Out-
come nach einer STEP-Prozedur haben (10).

Wenn auch mit oben genannten operativen Massnah-
men keine ausreichende enterale Autonomie erreicht
werden kann, besteht noch die Méglichkeit der intes-
tinalen Transplantation. Hier hat man unterschiedli-
che Méglichkeiten wie isolierte Diinndarmtransplan-
tation, kombiniert mit Lebertransplantation oder
multiviszeral. Die Ergebnisse, besonders im Langzeit-
verlauf, sind noch nicht zufriedenstellend, wie eine
Studie von 2016 aus Paris zeigte. Es werden insbeson-
dere fiir den Einflussfaktor Mikrobiom und die Trag-
weite der Immunsuppression gerade bei Darmtrans-
plantationen noch Multizenterstudien benétigt (11).

Fazit

Die Komplexitat des Krankheitsbilds KDS im Kindes-
alter stellt aufgrund der mannigfaltigen Ursachen, der
altersspezifischen Besonderheiten und der lebensbe-
stimmenden, langfristigen Therapien wie auch einer
heimparenteralen Erndhrung und weitreichender ope-
rativer Optionen weiterhin eine grosse Herausforde-
rung dar - nicht nur fiir die Betroffenen und ihre Fa-
milien, sondern auch fiir das Behandlungsteam.
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