VERSAGEN UND INSUFFIZIENZ DES INTESTINUMS

Ernahrung von Kindern
mit Kurzdarmsyndrom

Anja Zirn

Beachtliche Fortschritte in der enteralen und parenteralen Erndhrung von Kindern mit Kurz-
darmsyndrom (KDS) haben in den letzten 20 Jahren zu einem lingeren Uberleben und einer
hoheren Lebensqualitat der betroffenen Kinder gefiihrt. In der Erndhrungstherapie gilt es,
bewdhrte Erndhrungsprinzipien und innovative Methoden im Rahmen eines individuellen

Konzepts zu kombinieren.

Kurzdarmsyndrom: Ursache und Auspra-
gung entscheidend fiir die Erndhrung

Verschiedene Ursachen kdénnen zu einem anatomi-
schen Darmverlust fithren, wie angeborene Darm-
erkrankungen (z.B. Diinndarmatresie) oder Erkran-
kungen mit sekunddrem Darmverlust wie die
nekrotisierende Enterocolitis (NEC) oder der Darm-
Volvulus. Je nach Ausprigung beziehungsweise
verbliebenem Restdiinndarm besteht eine Kurzdarm-
situation mit verminderter Verdauungs- und Resorp-
tionsfunktion bis hin zum Verlust der enteralen
Autonomie. Neben diversen Formen des Kurzdarm-
syndroms gibt es andere, meist angeborene Darm-
erkrankungen, die durch Funktionsstorungen der
Darmschleimhaut oder durch Motilititsstorungen des
Darms zu einem chronischen Darmversagen (CDV)
fithren. Fiir die Planung eines individuellen Ernéh-
rungskonzepts braucht es daher detaillierte Kennt-
nisse iiber die Anatomie, die Grunderkrankung und
die verbliebene Resorptionskapazitit sowie den Zu-
stand der Mukosa (Entziindung, bakterielle Fehlbe-
siedelung des Diinndarms, Darmbarriere etc.) (1).

Orale und enterale Erndahrung — auch bei
Kindern mit Kurzdarmsyndrom sinnvoll?

Anja Zirn

Applikation (oral und/oder sondiert) die verbliebene
intestinale Schleimhaut zu einer Adaptation zu stimu-
lieren (Mukosahyperplasie, Enzyminduktion), die

tiber die natiirlichen Anpassungsprozesse
hinausgeht (Tabelle 1). Dabei sollte eine
Hyperalimentation vermieden werden, da
Adaptationsvorgiange gestort werden oder
es sogar zu einer Mukosaschddigung kom-
men kann. Mit dieser Stimulation der Mu-
kosaadaptation kann mittel- und langfris-
tig eine erhebliche Funktionssteigerung
des Restdarms erreicht werden (3), was
Voraussetzung fiir das Entwéhnen (Wea-
ning) von der parenteralen Erndhrung
(PE) ist.

Die Nahrungsauswahl -
eine grosse Herausforderung

Zur enteralen Erndhrung bei KDS stehen
unterschiedliche Arten von Formulanah-
rungen zur Verfiigung, die sich hinsicht-

Alimentation de I'enfant avec

syndrome du gréle court

Mots clés: SGC — alimentation orale et paren-
térale — nutriments

Les progrés considérables réalisés ces 20 der-
nieres années dans |'alimentation entérale et pa-
rentérale d'enfants présentant un syndrome du
gréle court (SGC) ont entrainé un allongement de
la durée de survie, et avec une meilleure qualité
de vie, de ces enfants. En thérapie nutritionnelle,
il s'agit de combiner des principes nutritionnels
ayant fait leurs preuves a des méthodes innovan-
tes dans le cadre d'un concept personnalisé.

lich ihrer Kohlenhydratzusammensetzung (z.B. Lak-
tose, Ballaststoffe, Dextrine), des Hydrolysegrads der
Eiweissquelle und der Lipidzusammensetzung (mit-
telkettige/langkettige Triglyzeride) unterscheiden (4).

Die Nahrungsauswahl hidngt neben anatomischen
Auch und gerade bei Kindern mit KDS ist eine orale
beziehungsweise enterale Erndhrung (EE) sehr wich-
tig und sollte so frith wie moglich begonnen werden.
Gerade iiber die orale Erndhrung - und sei sie nur
partiell - konnen Saug- und Schluckreflex stimuliert,
die orofaziale Motorik unterstiitzt und die Verdau-

Tabelle 1:
Ziele der Erndhrungstherapie bei Kindern mit Kurzdarmsyndrom

Stimulation und Adaptation der verbliebenen Darmschleimhaut (Mukosahyperplasie)

Steigerung der digestiven und resorptiven Kapazitat tiber den natirlichen Adaptationsprozess hinaus
ungsprozesse im oberen Gastrointestinaltrakt durch e Schrittweises Erreichen einer enteralen Autonomie, wenn Bedingungen gegeben

neurogene und hormonelle Stimuli induziert werden Entwohnen von der parenteralen Erahrung (Weaning)

(2). Grundsitzlich sollte die Erndahrung an die tat- Reduktion von nutritivbedingten Symptomen (osmotische Diarrhd, Elektrolytentgleisungen, Fliissig-
sachlich vorhandene digestive und resorptive Kapazi- keitsverluste)

tdt des Restdarms angepasst werden. Ziel ist es, einer- Pravention von sekundaren Essstorungen

seits durch eine spezielle Zusammensetzung der Aufrechterhaltung oder Verbesserung der Lebensqualitt

Erndhrung und andererseits durch Art und Weise der
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Verhiltnissen auch von Faktoren
ab wie Motilitdt und Passagezeit,
Magenentleerung, individuellen
Unvertraglichkeiten oder Nah-
rungsmittelallergien.

Fiir die Kurzdarmsituation gelten
dabei einige Grundprinzipien,
unter anderem basierend auf der
Erkenntnis, dass komplexe Néhr-
stoffe, insbesondere intakte Pro-
teine, die Adaptation des Darms
besonders fordern (Tabelle 2).
Proteine: Bei Neugeborenen und
Sduglingen gilt es zundchst, so
lang wie moglich Muttermilch
einzusetzen, denn sie enthalt
neben intakten Proteinen und
immunologisch wichtigem Im-
mungobulin A auch intestinal
wirksame Wachstumshormone,
welche die Adaptation stimulie-
ren. Ist keine Muttermilch ver-
Abbildung: Junge mit Kurzdarmsyndrom nach nekrotisierender ~ fugbar oder wird reguldre, poly-
Enterokolitis (Restdiinndarm 20 cm, kein Stoma): Von parenteraler mere Formulanahrung nicht

Erndhrung komplett entwdhnt nach 18 Monaten durch individuali- vertragen, konnen Formulanah-
sierte Erndhrungstherapie zur Stimulation der Mukosaadaptation.

rungen mit unterschiedlichem
Hydrolysegrad (Spaltungsgrad
der Proteine) zum Einsatz
kommen (4) wie Oligopeptid-
nahrungen, extensiv hydrolysierte Nahrungen (eHF)
und Aminosdurenahrungen (AS-Nahrung). Letztere
wirken nicht adaptationsfordernd, manchmal diar-
rhogen und kommen vor allem bei Nahrungsmittel-
allergien zum Einsatz. AS-Nahrungen und Hydroly-
sate gelten als leichter resorbierbar. Dennoch konnte
in einer randomisierten, kontrollierten Studie gezeigt
werden, dass hydrolysierte Formulanahrungen gegen-
tiber polymeren Nahrungen keine Vorteile in der
Nettoenergieaufnahme bei Kindern mit Kurzdarm
brachten (5).

Fette: Fiir die Auswahl der Fettzusammensetzung hat
sich gezeigt, dass eine ausgewogene Kombination von
langkettigen (LCT) zu mittelkettigen Fettsduren
(MCT) vorteilhaft ist (1). Eine zu hohe MCT-Zufuhr
ist aufgrund hoher osmotischer Wirkung, fehlender

Tabelle 2:
Effekte einer enteralen und oralen Ernahrung bei KDS

e Positiver Einfluss auf hormonelle Regulation der Verdauungsvorgange

e Stabilisierung der mukosalen Barriere

o Stimulation des Galleflusses

e Fordert die intestinale Adaptation

o Adaptationsstimulation am héchsten durch nicht hydrolysierte Proteine, langkettige Triglyzeride und
begrenzte Zufuhr an Mono- und Disacchariden

e Ballaststoffe zur zusatzlichen Energiegewinnung (bei Kolonpassage)

e Kontinuierliche Nahrungszufuhr oder Bolusgabe maglich

e Bei individueller Zusammensetzung effektiv und meist sehr gut vertraglich
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essenzieller Fettsduren und einer schnelleren Magen-
entleerung (Transitzeit) jedoch kritisch zu betrachten.
Kohlenhydrate: Die Art und Menge zuzufithrender
Kohlenhydrate (KH) hingt ebenso von anatomischen
sowie von funktionellen Bedingungen ab. So kénnen
zum Beispiel komplexe Kohlenhydrate (z.B. 16sliche,
zum Teil auch unlosliche Ballaststoffe) bei vorhande-
ner Dickdarmpassage durch Dickdarmbakterien zu
kurzkettigen Fettsduren fermentiert werden und als
zusitzlicher Energielieferant dienen (6). Allerdings ist
zu beriicksichtigen, dass eine relativ zu hohe Zufuhr
an Einfach- und Zweifachzuckern zu Durchfillen fiih-
ren kann. Denn eine insgesamt zu hohe KH-Zufuhr
beschleunigt die Diinndarmpassage und fordert die
osmotische Diarrhé (2). Hiufig diskutiert wird auch
der zuldssige Laktosegehalt von Nahrungen beim
Kurzdarmsyndrom. Grundsitzlich bedarf es beim
KDS keiner Laktoserestriktion (7). Marteau et al.
konnten bei Erwachsenen zeigen, dass eine Laktose-
zufuhr bis 20 g/Tag von den meisten Kurzdarmpatien-
ten gut vertragen wurde und eine laktosefreie Ernah-
rung keine Vorteile zeigte — was auch der klinischen
Erfahrung bei den meisten Kindern entspricht (8).
Entscheidend fiir eine Laktosevertraglichkeit scheint
aber letztlich die Art der verbliebenen Darmanteile zu
sein - fehlt zum Beispiel das proximale Jejunum,
konnte es zur Laktosemalabsorption kommen. Bei
bakterieller Uberwucherung des Diinndarms er-
scheint eine Kohlenhydratrestriktion sinnvoll, da sich
hierdurch erfahrungsgemiss die Fehlbesiedelung ver-
starkt (2). Letztlich sollte sich die individuelle Aus-
wahl der enteralen Erndhrung - auf Basis der anato-
mischen und funktionellen Bedingungen - an der
moglichst sinnvollen Kombination der Einzelkompo-
nenten und ihrer Effekte orientieren, um eine best-
mogliche Toleranz und Resorption zu erreichen (3).

Wie sollte enterale Erndhrung
verabreicht werden?

Enterale Erndhrung (Trink- bzw. Sondennahrung)
kann oral oder tiber Sonde oder in Kombination ge-
geben werden. In der frithen Phase der Darmadapta-
tion hat sich eine kontinuierliche Sondierung von
kleinen Nahrungsmengen als vorteilhaft erwiesen,
fiuhrt zu einer besserer Resorption und senkt das
Risiko fiir eine osmotische Diarrho (4). Aber auch in
Situationen wie zum Beispiel Ultrakurzdarm hat sich
eine kontinuierliche Sondierung von geringen Nah-
rungsmengen als wirkungsvoll erwiesen. Wenngleich
der Einsatz einer Sondierung beim Kurzdarmsyn-
drom teilweise kritisch diskutiert wird, stellt sie fiir
einen beachtlichen Anteil der Patienten eine sinnvolle
und sogar notwendige Option dar. Unabhdngig davon
sollte immer versucht werden, auch oral zu ernahren
- sofern dies moglich ist. Joly et al. fanden, dass durch
eine Kombination aus oraler Erndhrung und Sonden-
erndhrung eine bessere Nettoaufnahme von Kalorien
erreicht werden konnte als im Vergleich zu einer aus-
schliesslich oralen Erndhrung (9).



Parenterale Erndhrung bei Kindern
mit Kurzdarmsyndrom

Die parenterale Erndhrung sichert bei vielen Kindern
mit KDS zunichst das Uberleben.

Ziel ist es, mit zunehmender intestinaler Adaptation,
die PE zu reduzieren. Aufgrund der oft komplexen Er-
krankungssituation der meisten KDS-Patienten (z.B.
Diarrho, Elektrolytverluste, Azidoseneigung) bedarf
es tiberwiegend einer sehr individuellen Infusionszu-
sammenstellung (Compounding) - Standardbeutel
kommen deshalb kaum zur Anwendung. Wenngleich
die Logistik in der PE-Umsetzung gerade fiir die
Heim-PE immer einfacher wurde, so bleibt das Com-
pounding fiir KDS-Kinder weiterhin eine grosse
Herausforderung und bedarf einer gewissen Expertise
im Management solcher Kinder, insbesondere fiir die
Langzeit-PE. Grundsitzlich richtet sich die Rezeptur
nach den einschlédgigen Leitlinien und Empfehlungen
(10). In der Praxis bedarf es aber héufig einer erheb-
lichen bedarfsorientierten Abweichung von den all-
gemeinen Empfehlungen. Beispielhaft hierfiir sei der
teilweise sehr hohe Natriumbedarf aufgrund hoher
unbemerkter Natriumverluste genannt, wodurch es
zum chronischen Natriummangel des Kérpers und zu
einer Wachstumsstérung kommen kann - nicht nur
bei Kindern mit Stoma (11, 12). Eine Natriumverar-
mung des Korpers wird nur iiber eine erniedrigte
Natriumausscheidung im 24-Stunden-Urin erkannt,
da das Serumnatrium tiberwiegend (und damit nicht
reprasentativ) im Normbereich liegt. Weitere Heraus-
forderungen sind die Steuerung der Kalzium- und
Phosphatsubstitution, die bedarfsorientierte Zufuhr
von Selen, Zink und Kupfer (7). Trotz moderner In-
fusions-, Spurenelement- und Vitaminlosungen fin-
den sich immer wieder latente Mangelzustinde (13)
sowie auch «Ubersubstitution», was die Bedeutung
eines engmaschigeren PN-Monitorings (Monitorings
der parenteralen Erndhrung [PN]) bei diesen
Patienten unterstreicht (14). Insbesondere in der
Frithphase kommt der Auswahl der intravenésen
Lipidemulsionen (LE) eine besondere Bedeutung zu,
da diese unter anderem ein wichtiger Faktor in der
Entstehung der PN-assoziierten Lebererkrankung
sind (15). Es stehen hier unterschiedliche LE-Arten zur
Verfiigung, deren Vor- und Nachteile individuell ab-
geschdtzt werden miissen (olivenélbasierte LE, fischol-
basierte LE und Kombinationspraparate aus verschie-
denen Lipidquellen). Sojabasierte LE sollen in der
Langzeitanwendung sicher nicht mehr verwendet
werden, da sie durch ihren Phytosterolgehalt nachweis-
lich die Leber schadigen. Insgesamt hat aber der Einsatz
moderner Lipidemulsionen - neben anderen Massnah-
men wie der Zyklisierung (PN fiir begrenzte tigliche
Dauer, Lipide nur an 3-5 Tagen/Woche), der Vermei-
dung exzessiver Glukosezufuhr und einem optimierten
Compounding - zu einem Riickgang der Hepatopathie
(16) und einem verbesserten Outcome gefiihrt, zumin-
dest bei professionell betreuten Kindern. Und damit
auch das Uberleben und die Lebensqualitit wihrend
der letzten 20 Jahre giinstig beeinflusst.
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In der Praxis bedarf
es aber haufig einer
erheblichen bedarfs-
orientierten Ab-
weichung von den
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