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Abkiirzungsverzeichnis

ACC Acetylcystein

AZ Allgemeinzustand

BPD Bronchopulmonale Dysplasie

BZ Blutzucker

COX-2 Cyclooxygenase 2

CRIB Clinical Risk Index for Babies
CRP C-reaktives Protein

CF Cystische Fibrose

elbw extreme low birth weight = Geburtsgewicht < 1000 Gramm
FIP Fokale intestinale Perforation

g Gramm

-6 Interleukin 6

IP Intestinale Perforation

Lig. Ligamentum

LT Lebenstag

MIA Mekoniumileus-Aquivalent

MIC minimal invasive Chirurgie

NEC Nekrotisierende Enterocolits
NSAID Nichtsteroidale Antiphlogistika
PAF plattchenaktiviernder Faktor

PDA Ductus arteriosus Botalli persistierens
RDS respiratory distress syndrome

SIP spontaneous intestinal perforation

SNAPPE-II Score for Neonatal Acute Physiology and Perinatal Extension Il

SSM Schwangerschaftsmonat
SSW Schwangerschaftswoche
StA Standardabweichung
TNF Tumor-Nekrose-Faktor

vibw very low birth weight = Geburtsgewicht < 1500 Gramm



1. Einleitung

Begriindet durch den medizinischen Fortschritt steigt in den letzten Jahren die
Wahrscheinlichkeit des Uberlebens immer kleinerer und somit unreiferer
Frihgeborener.

Durch diese steigende Anzahl besonders kleiner Frihgeborener und durch die
Fortschritte in der operativen Medizin inklusive der Anasthesie, zeigt sich ein um
diese Gruppe erweitertes Tatigkeitsfeld der Kinderchirurgie.

Eine kinderchirurgisch und neonatologisch gefirchtete, mit hoher Morbiditat und
Mortalitat einhergehende Komplikation ist das akute Abdomen (1-4). Unter diesem
Begriff versteht man ein meist plotzlich einsetzendes, zunehmend bedrohliches
Krankheitsbild, welches mit plétzlich auftretenden Schmerzen im Abdomen,
peritonitischen Zeichen sowie oft auch einer lleussymptomatik einhergeht. Es
erfordert eine unverzigliche Abklarung sowie meist eine chirurgische Intervention. In
der Neonatalzeit manifestiert sich das akute Abdomen klinisch meist unspezifisch
durch Allgemeinsymptome wie Lethargie, Hypotonie und Temperaturinstabilitat.
Hinzu kommen unspezifische gastrointestinale Symptome wie eine Zunahme des
Bauchumfanges, Absetzen von blutigen Stihlen, galliges Erbrechen,
beziehungsweise Galle im Magensaftaspirat und Verfarbung der Bauchwand sowie
Abwehrspannung (1, 5).

Im Gegensatz zum akuten Abdomen im Kindes- oder Erwachsenenalter muss man
bei Neu- und speziell Frihgeborenen Differentialdiagnosen in Erwégung ziehen, die
in einem anderen Lebensalter praktisch nicht auftreten. Die Ursachen fur ein
operationspflichtiges akutes Abdomen bei den Frihgeborenen beschréanken sich in
den meisten Féllen, sofern keine gastrointestinale Fehlbildung oder ein Morbus
Hirschsprung vorliegt, auf wenige Ursachen: Die haufigste operationsbedurftige
Ursache des akuten Abdomen ist bei den betrachteten Kindern eine intestinale
Perforation (IP) bei nekotisierender Enterocolitis (NEC) oder fokaler intestinaler
Perforation (FIP). Weitere hé&ufige Ursachen fir ein akutes Abdomen sind die
meconium disease sowie der Volvulus. (1, 5-7). Als Begrindung dafur, dass NEC,
FIP und meconium disease bei anderen Patienten nahezu unbekannt sind, wird die
Unreife des Darms der Frihgeborenen angefihrt (8). Der Volvulus stellt hierbei eine
Ausnahme dar, da seine Ursache in aller Regel eine Mal- oder Nonrotation des

Darms ist.



Ein Ziel dieser Arbeit ist es, durch den Vergleich der von 1995 bis 2004 an der
Charité aufgetretenen kinderchirurgisch interventionsbedurftigen akuten Abdomen
bei very low birth weight infants (vlbw), also Kindern mit einem Geburtsgewicht von
unter 1500 Gramm (g), herauszufinden, ob es Faktoren gibt, die das Auftreten einer
bestimmten Diagnose beim akuten Abdomen wahrscheinlicher machen.

Ein weiteres Augenmerk wurde auf das outcome im Sinne von notwendigen
Relaparotomien und letalem Ausgang wahrend desselben Krankenhausaufenthaltes
gelegt. Im Speziellen wurde hierbei untersucht, ob es einen Marker gibt, der eine

Prognose bezuglich des outcome zulésst.



1.1 Nekrotisierende Enterokolitis (NEC)

Die NEC ist die haufigste nicht angeborene intestinale Erkrankung bei vibw infants
und gehért zu den haufigsten erworbenen kinderchirurgischen Notfallen auf
neonatologischen Intensivstationen. Sie ist eine wichtige Ursache fur die hohe
Morbiditat und Mortalitat unter Friihgeborenen (1, 3, 9-11).

Die NEC ist definiert als eine Entziindung der Darmwand des Dick- oder Dinndarms,
selten auch des Magens oder Osophagus, mit Nekrose in Abwesenheit einer
mechanischen Obstruktion. Am haufigsten ist das terminale lleum und das proximale
Kolon betroffen (1, 11, 12).

1.1.1 Historisches

Die Erstbeschreibung des Krankheitsbildes, das wir heute NEC nennen, ist schwer
Zu eruieren.

Schon im 19. Jahrhundert wurden vereinzelt Falle von Sauglingen mit Peritonitis
beschrieben, bei denen es sich retrospektiv betrachtet um eine NEC gehandelt
haben kénnte (12). PALTAUF schilderte 1888 funf Félle von Peritonitis infolge von
intestinalen Perforationen bei Neugeborenen. Die Perforationen betrafen den
Dunndarm oder das Kolon und wurden als multiple, lange Abschnitte betreffende,
nekrotisierende Perforationen beschrieben.

Die erfolgreiche Behandlung einer lleumperforation, die Folge einer NEC gewesen
sein kénnte, gelang erstmals 1943 (13).

1944 stellte WILLI bei Kindern einen Zusammenhang her, die erst unter einer
schweren Enteritis litten und im Verlauf eine Perforation des Darms mit
nachfolgender Peritonitis entwickelten. Bereits 1952 wurde von SCHMIDT und
QUAISER nach pathologisch-anatomischen Untersuchungen das Krankheitsbild der
Enterocolitis ulcera necroticans eingefuhrt (14). Im Jahr 1953 wurde schlieBlich der

Begriff der necrotizing enterocolitis gepragt (12).

1.1.2 Epidemiologische Daten

Unter allen Lebendgeborenen liegt die Inzidenz der NEC bei 0,1-0,3% (1, 5, 15).

Es erkranken vorwiegend Friihgeborene mit einem Geburtsgewicht von unter 1500 g.
Bei Kindern mit einem Geburtsgewicht von Gber 2500 g ist die NEC eine Seltenheit

(3, 16). Die Inzidenz der NEC unter Fruhgeborenen steigt mit abnehmendem



Geburtsgewicht. Bei Kindern mit einem Geburtsgewicht von Uber 1500 g ist sie mit
Zahlen von unter 1% relativ gering, wobei es auch hier altere Berichte gibt, in denen
eine sehr viel hohere Inzidenz beschrieben wird. Bei Kindern mit einem
Geburtsgewicht unter 1500 g liegt die Inzidenz zwischen 4% und 7%. Bei einem
Geburtsgewicht von unter 750 g liegt sie sogar bei bis zu 14% (3, 9, 17-21). Die
kumulative Inzidenz unter Neugeborenen auf neonatologischen Intensivstationen
liegt zwischen 1 und 5%(15).

Die jahrliche Inzidenz variiert von Klinik zu Klinik und klinikintern stark und es werden
wiederkehrend epidemieartige H&aufungen berichtet. In Einzelfallberichten liegt die
Inzidenz der NEC bei bis zu 30% der Kinder mit einem Geburtsgewicht von unter
1500 g (22). Unklar ist, weshalb es diese Haufungen gibt und weshalb einzelne
Hauser eine signifikant geringere Inzidenz fir die NEC haben als andere. Es wird ein
Zusammenhang mit pathogenen Erregern vermutet, da bei epidemieartigen
Ausbrichen zum Teil bei mehreren Kindern derselbe pathogene Keim nachgewiesen
werden konnte. Somit liegt die Vermutung einer Ansteckung der Kinder durch das
Pflegepersonal beziehungsweise die Arzte nahe (15, 17, 23-26).

Es gibt Zeitreihenanalysen innerhalb von Kliniken, die einen kontinuierlichen Anstieg
der NEC innerhalb der letzten Jahre zeigen (27, 28). Dies kann zum einen dadurch
erklart werde, dass die Anzahl von Fruhgeborenen, insbesondere der vibw infants
zugenommen hat. Zum anderen liegt die Vermutung nahe, dass die NEC starker in
das Bewusstsein der behandelnden Neonatologen gerickt ist, sodass sie auch ohne
chirurgische Intervention haufiger diagnostiziert wurde (9).

Der Erkrankungsbeginn fir eine NEC liegt in der Mehrzahl der Félle innerhalb der
ersten 29 Lebenstage (15, 29, 30). Es sind aber auch Félle mit einem
Erkrankungsbeginn bis zum dritten Lebensmonat beschrieben (17, 31).

Die Mortalitdt der an einer NEC erkrankten S&uglinge ist hoch und liegt bei vibw
infants bei bis zu 45% (16).

1.1.3 Athiologie und Pathogenese

Die Ursachen fir das Entstehen einer NEC kdnnen bis heute nicht eindeutig
festgelegt werden und es handelt sich sicherlich um ein multifaktorielles Geschehen.
Die gangigste Theorie postuliert eine intestinale Ischamie mit nachfolgender

Einwanderung von potentiell pathogenen Bakterien aus dem Darmlumen in die



Darmwand. Je nach Bakterienspezies kommt es gegebenenfalls zum Freisetzen von
Bakterientoxinen. Es besteht aber keine Assoziation zu einem speziellen Keim.
Nachfolgende Theorie zu den molekularen Mechanismen wurde am Rattenmodell
entwickelt: In das geschéadigte Darmareal eingewanderte Makrophagen setzen
Tumor-Nekrose-Faktoren (TNF) und den plattchenaktiviernden Faktor (PAF) frei. Die
ohnehin bestehende Ischamie wird im Folgenden durch diese beiden Faktoren
verstarkt, da diese eine Vasokonstriktion in dem betroffenen Gebiet bewirken.
SchlieBlich kommt es zur Nekrose. Untermauert werden kann diese wichtige Rolle
von TNF und PAF in der Pathogenese der NEC durch die Tatsache, dass es in den
resizierten nekrotischen Darmabschnitten von Kindern mit einer NEC zu einer
Zunahme der durch PAF induzierten Cyclooxygenase 2 (COX-2) kam. Es fiel dabei
auf, dass die COX-2 ausschlieBlich in den perforierten Darmanteilen und nicht in
angrenzenden Darmabschnitten zu finden war (8, 10-12).
Es werden diverse Risikofaktoren diskutiert, die die Entstehung einer NEC
beginstigen. Haufig angefiihrte Risikofaktoren sind vor allem (1, 3, 6, 9, 11, 16, 22,
32, 33):
* niedriges Geburtsgewicht (<1500g9)
* niedriges Gestationsalter (<34. Schwangerschaftswoche (SSW))
* niedriger APGAR-Score
* Hypoxie, zum Beispiel in Folge von Apnoen oder kongenitalen
kardiovaskularen Fehlbildungen
* Vorhandensein eines Ductus arteriosus botalli persistierens (PDA) sowie
dessen Therapie mit Indomethacin
* Hypotension mit konsekutiver Minderperfusion der Darmwand und
intestinaler Ischamie
» Bakterielle und mykotische Besiedlung der Darmwand
* Bluttransfusionen
* Polyzythamie
* Therapie mit Glukokortikoiden
* rasche Steigerung der oralen Nahrungsmenge von tber 20ml/kg/Tag

* maternaler Heroin-Konsum wahrend der Schwangerschaft
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1.1.4 Klinische Symptome

Es gibt keine pathognomonischen klinischen Zeichen der NEC. Das Spektrum des
klinischen Erscheinungsbildes ist vielféltig. Es reicht von nur milden, chirurgisch nicht
interventionsbedurftigen gastrointestinalen Symptomen bis hin zu schwersten
Verlaufen mit letalem Ausgang. Dieser ist meist Folge einer Sepsis oder eines
Multiorganversagens.

In der Regel treten zuerst unspezifische Zeichen wie rezidivierende Apnoephasen,
Temperatur- und Kreislaufregulationsstérungen auf, sodass das Bild einer
beginnenden Sepsis imitiert werden kann. Es folgen meist unspezifische
gastrointestinale Symptome wie Distension des Abdomens, Nahrungsintoleranz,
Erbrechen, galliges Erbrechen oder Galle im Magensaftaspirat, Diarrhd, peranaler
Blutabgang, verstéarkte Bauchvenenzeichnung und Rétung der Bauchwand (2, 9, 12,
34). Im spéateren Krankheitsverlauf kdénnen Neutropenie, Thrombozythopenie,
Leukozytose und Azidose als Zeichen eines septischen Schocks hinzukommen (1,
12). Als spezifisch wird die Labor-Trias Thrombozytopenie, metabolische Azidose

und Hyponatridmie beschrieben (16).

1.1.5 Diagnostik

Die Diagnose einer NEC wird in der Regel radiologisch gestellt. Pathognomonisch ist
hier die Pneumatosis intestinalis. Die Pneumatosis intestinalis stellt eine
Luftansammlung in der Darmwand dar. Sie ist aber nur bei 23% bis 58% der Kinder
nachzuweisen. Gleiches gilt fir Gasansammlungen in den PortalgefaBen der Leber.
Auch sie sind spezifisch, aber mit 5% bis 12,5% nur in einer geringen Zahl der Falle
vorhanden (1, 2, 10). Die Diagnostik kann durch eine Sonographie des Abdomen
erganzt werden, in der unter Umstanden die Luft in den PortalgefdBen gesehen
werden kann.

Die Diagnosestellung einer intestinalen Perforation Uber das Vorhandensein freier
Luft im Sinne eines Pneumoperitoneums kann zu falsch negativen Ergebnissen
fihren. Speziell bei beatmeten Kindern ist nur wenig Luft im Gastointestinaltrakt zu
finden. Somit kann bei einer Perforation auch nur wenig Luft in die freie Bauchhdhle
entweichen (1). Fur die Diagnose des Pneumoperitoneums waére klassischerweise
eine Rdntgenaufnahme im Hangen anzufertigen. In dieser zeichnet sich die freie Luft
als Sichel unter dem Zwerchfell ab. Ferner kdnnte eine Aufnahme in Linksseitenlage

erfolgen.
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Da die erkrankten Kinder in aller Regel klinisch aber instabil sind, ist es nicht méglich,
sie in dieser wunschenswerten Lage zu positionieren. Daher erfolgt meist eine
anterior-posteriore Liegendaufnahme. Hierbei bildet sich die freie Luft in Form einer
eifdrmigen Aufhellungsfigur im Oberbauch als sogenanntes ,air football sign“ ab. Das

Sichtbarwerden des Ligamentum (Lig.) falciforme mit der Umbilikalarterie entspricht

der ,Football“-Naht und beweist freie intraabdominelle Luft (7).

Abbildung 1.1: Rdntgenbild (im Liegen) eines Kindes mit fortgeschrittener NEC; deutlich zu erkennen
die Pneumatosis intestinalis als pathognomonisches Zeichen der NEC

(Quelle: Abteilung fir padiatrische Radiologie der Medizinischen Fakultat Charité- Universitatsmedizin
Berlin)
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1.1.6 Stadieneinteilung

1978 wurde von M. BELL und seinen Mitarbeitern eine Stadieneinteilung der NEC
entwickelt. In diese Einteilung flieBen die klinischen und gastrointestinalen Symptome
sowie die radiologischen Befunde ein (35). Die Stadieneinteilung nach BELL wird

heute noch in den meisten Krankenhiusern verwandt und ist in Tabelle 1.1

zusammengefasst.
Stadium Klinische Gastointestinale Radiologische Befunde
Symptome Symptome
* Risikofaktoren in der | Trinkfaulheit * intestinale
|- Anamnese * steigendes Distension
' * Temperatur- Magenvolumen * leichter lleus
Verdacht | instabilitat * Erbrechen
auf NEC [ Lethargie (evtl. gallig)
* Apnoephase * milde Distension des
 Bradykardie Abdomens
* evtl. okkultes Blut im
Stuhl
alle oben genannten, [ intestinale
zusatzlich: Distension
* persistierend » Zeichen eines lleus
I okkultes Blut im mit Spiegelbildung
Definitive | alle oben genannten Stuhl * Separation der
oder Dunndarmschlingen
NEC makroskopisch Blut |« Pneumatosis
im Stuhl intestinalis
* starke Distension e Gas im Pfortader-
des Abdomens system

alle oben genannten,

Fortge- alle oben genannten, alle oben genannten,

sy zusatzlich: R
) zusatzlich: ) ; zusatzlich:
schrittene . Zeichen einer .
septischer Schock : Pneumoperitoneum
NEC Perforation

Tabelle 1.1: Stadieneinteilung der NEC nach Martin J. Bell (35)

1.1.7 Therapie

Liegt eine NEC in einem niedrigen Stadium vor, so kann die Therapie konservativ
mittels Nahrungskarenz und Antibiotikagabe erfolgen. Indikationen flr eine operative
Therapie sind freie Luft in der Abdominalhdhle, intestinale Obstruktion, eine
progressive Peritonitis sowie unkontrollierbare Sepsis (1). Eine Indikation flr eine
operative Therapie ist in 23% bis 70% der Falle gegeben (15). Sie muss aber genau
wie die Art der chirurgischen Therapie stets individuell auf den Einzelfall abgestimmt
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werden. Sie beinhaltet in der Mehrzahl der Félle eine Laparotomie mit Resektion der
nekrotischen Darmabschnitten und/ oder Anlage eines doppellaufigen Stomas,
seltener eine primare Anastomose. Bei klinisch instabilen Kindern, bei denen eine
Allgemeinanasthesie zu risikobehaftet scheint, ist es mdglich unter, lokaler
Anéasthesie das Abdomen mittels Drainagen zu entlasten. Bei dieser Technik ist aber
bei bis zu einem Drittel der Kinder eine spatere Laparotomie notwendig (4, 33, 36,
37).

Abbildung 1.2: Intraoperativer Situs eines Kindes mit fortgeschrittener NEC
(Quelle: Klinik und Poliklinik fir Kinderchirurgie der Medizinischen Fakultat Charité —
Universitatsmedizin Berlin)
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1.2 Fokale intestinale Perforation (FIP)

Die Begriffe FIP und spontaneous intestinal perforation (SIP) werden von den
meisten Autoren synonym gebraucht. Im Folgenden wird ausschlieBlich der Begriff
FIP verwendet.

Die FIP ist definiert als eine isolierte intestinale Perforation ohne makroskopische
Nekrose, bei ansonsten unveranderter Gewebestruktur in Abwesenheit von Zeichen
einer NEC (33, 38). Die haufigste Lokalisation der FIP ist das terminale lleum (34).
Erst Ende der 1990er Jahre wurde das Bewusstsein daflr geweckt, dass die FIP der

vlbw infants eine eigene Entitat ist und nicht, wie bis dahin angenommen, eine
Sonderform der NEC darstellt (39, 40).

Abbildung 1.3: Intraoperativer Situs eines Kindes mit FIP; typisch die isolierte Perforation bei
ansonsten makroskopisch unauffélligem Darm

(Quelle: Klinik und Poliklinik fir Kinderchirurgie der Medizinischen Fakultat Charité —
Universitatsmedizin Berlin)
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1.2.1 Epidemiologische Daten

Auch an der FIP erkranken vorwiegend preterme Kinder mit einem Geburtsgewicht
von unter 1500g. Das Gestationsalter und das Geburtsgewicht sind signifikant
geringer als bei Kindern, die an einer NEC erkranken (33) .

Die Inzidenz der FIP bei Kindern unter 15009 liegt zwischen 1% und 2% (6, 21, 34),
bei Kindern unter 1000g steigt sie auf bis zu 9% an (41).

Die FIP tritt in den meisten Fallen innerhalb der ersten Lebenswoche auf (38).

Die Prognose der Kinder mit einer FIP scheint besser zu sein als die der Kinder mit
NEC. Es wird aber auch bei der FIP eine Mortalitdt von 25% beschrieben (34, 37,
38).

1.2.2 Athiologie und Pathogenese
Eine Ursache fur die Entstehung der FIP ist nicht eindeutig zu benennen. Ein
Erklarungsversuch ist, dass durch die gestorte intestinale Motilitat der sehr unreifen
Neugeborenen eine Pseudo-Obstruktion hervorgerufen wird. In Verbindung mit
rezidivierenden Ischamien des Darmes bei Hypoxie-Episoden des Kindes scheint es
schlieBlich zu einer Perforation des Darmes zu kommen (34).
Auch bei der FIP werden verschiedene begunstigende Faktoren diskutiert, die zum
groBen Teil mit denen der NEC identisch sind (6, 33, 38, 41-45):
* niedriges Geburtsgewicht (<1500g)
* niedriges Gestationsalter (<34. SSW)
* Asphyxie
* Minderperfusion der Darmwand mit intestinaler Ischédmie
* bakterielle und mykotische Besiedlung der Darmwand
* Vorhandensein eines Ductus arteriosus botalli persistierens (PDA) sowie
dessen Therapie mit Indomethacin
* Therapie mit Glukokortikoiden
* maternale Einnahme von Nichtsteroidale Antiphlogistika (NSAID) wahrend
der Schwangerschaft

* maternaler Heroinkonsum wéahrend der Schwangerschaft
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1.2.3 Klinische Symptome

Die klinischen Symptome einer FIP sind unspezifisch. Sie sind in der Regel die einer
gastrointestinalen Obstruktion und beinhalten haufig eine Distension des Abdomens,
eine Abnahme der Peristaltik und eine blauliche Verfarbung der Bauchwand sowie
Galle im Magensaftaspirat. Im Allgemeinen ist die Klinik eines Kindes, das an einer
FIP erkrankt ist, dieselbe wie die eines Kindes mit NEC. Jedoch ist sie bei an einer
FIP erkrankten Kindern meist rascher progredient. Im Spéatstadium der FIP kommt es
ebenfalls zum klinischen Bild einer Sepsis (6, 34, 38, 41).

1.2.4 Diagnostik

Die Diagnostik der FIP ist primér eine radiologische. Im Réntgenbild kbnnen eine
Distension des Darmes sowie ein mehr oder weniger stark ausgepragtes
Pneumoperitoneum imponieren. Die freie Luft kann nur sehr diskret vorhanden sein
oder, bei geringer Luft im Gastrointestinaltrakt, sogar ganz fehlen. Letzteres ist bei
bis zu einem Dirittel der elbw infants, also Kindern mit einem Geburtsgewicht von
unter 1000 g, der Fall (34, 41).

Zur radiologischen Diagnostik des Pneumoperitoneums siehe 1.1.5.

Abbildung 1.4: Rdntgenbild eines Kindes
mit massiver freier Luft bei FIP (Quelle:
Abteilung fir pédiatrische Radiologie der
Medizinischen Fakultat Charite-
Universitatsmedizin Berlin)
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Die préoperative Unterscheidung zwischen einer FIP und einer NEC ist nur schwer
moglich, sofern die NEC nicht mit radiologischen Zeichen einer Pneumatosis
intestinalis oder von Gasansammlung in den PortalgefaBen der Leber einhergeht.
Wegweisend fur den préoperativen Verdacht auf eine FIP sind in der Regel die
rasche Progredienz der Verschlechterung des Allgemeinzustandes und das zeitliche
Auftreten innerhalb der ersten Lebenswoche. Die endgultige Diagnose und damit die
Differenzierung zur NEC kann aber endguiltig erst intraoperativ gestellt werden.

1.2.5 Therapie

Die Therapie der FIP befindet sich im Wandel. Noch vor kurzem bestand die
Therapie der Wahl immer in einer chirurgischen Intervention mit Laparotomie, &hnlich
dem Vorgehen bei einer NEC: Der perforierte Darmanteil wird entfernt, entweder
erfolgte eine zweizeitige OP mit Anlage eines temporéren doppelldufigen Stomas
nach Enterotomie, ggf. mit Resektion, oder es erfolgt eine einzeitige OP mit priméarer
Anastomose. In Einzelfdllen kann auch die Uberndhung der Perforation ohne
Resektion ausreichend sein (6, 34).

Dieses invasive Vorgehen mit Durchfuhrung einer Laparotomie ist heutzutage mehr
und mehr in der Diskussion. Bei einem immer gr6Ber werdenden Anteil der
betroffenen Kinder wird heute das Abdomen lediglich mittels Drainagen entlastet.
Dies ist auch ohne Allgemeinanasthesie mdglich und kann daher auch bei klinisch
instabilen Kindern durchgefuhrt werden.

Eine Schwierigkeit bezuglich der Wahl der Therapie besteht darin, dass wie bereits
oben erwahnt, die FIP préoperativ hdufig nicht von der NEC abgegrenzt werden

kann. In diesen Féllen wird dazu tendiert, eine Laparotomie durchzufiihren (4, 6, 41).
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1.3 Meconium disease

Grundsétzlich sind verschiedene Formen der Mekoniumobstruktion —mit
unterschiedlichster Klinik zu unterscheiden. Zum einen gibt es den transienten
funktionellen Mekoniumileus des kranken Neugeborenen. Zum anderen gibt es das
smeconium-plug“-Syndrom des reifen Neugeborenen mit nur leichter intestinaler
Obstruktion und ferner natdrlich die Mekoniumobstruktion mit nachfolgendem
Mekoniumileus bei Cystischer Fibrose (CF). Bei den hier beschriebenen Kindern

handelt es sich um eine meconium disease des Frihgeborenen (46).

1.3.1 Epidemiologische Daten
Die haufigste Form einer intestinalen Obstruktion ist der Mekoniumileus. Die Inzidenz
liegt zwischen 1 pro 5 000 und 1 pro 10 000 aller Lebendgeborenen (1, 5). Spezielle

Daten fur die meconium disease des Frihgeborenen sind nicht sicher zu eruieren.

1.3.2 Athiologie und Pathogenese

Der Mekoniumileus kann Ausdruck verschiedener Grunderkrankungen sein, kann
aber auch ohne jegliche Grunderkrankung auftreten und hat dementsprechend auch
verschiedene Pathogenesen.

Der Mekoniumileus stellt bei termen Neugeborenen in einem GroBteil der Falle die
Erstmanifestation einer CF dar (1). Er tritt bei etwa 20% aller Neugeborenen auf, bei
denen spéter im Leben die Diagnose einer CF gestellt wird (7).

Es scheint als ob die meconium disease des Frihgeborenen nicht mit der CF
assoziiert ist. Somit missen hier sicherlich neben den bei termen Neugeborenen
h&aufigen Ursachen fur einen Mekoniumileus wie die CF, Morbus Hirschsprung und
Hypothyreose zusatzlich andere Ursachen diskutiert werden (7, 46, 47). Die
wichtigste Ursache fur die Entstehung einer meconium disease scheint wiederum die
Unreife des Darms wund die dadurch entstehende Unfahigkeit zum
Mekoniumtransport mit seiner konsekutiven Verlegung zu sein. Hierbei spielt ein
intraluminales Flussigkeitsdefizit eine wichtige Rolle, da durch dieses das ohnehin
schon sehr viskdse Mekonium noch mehr eingedickt und dadurch noch schwerer im
Darm zu transportieren ist. Ein weiterer Risikofaktor scheint ein maternaler
Bluthochdruck wéhrend der Schwangerschaft, der eine intrauterine Minderperfusion

des fetalen Darms bedingen kdnnte. Weiterhin wird eine Haufung von meconium
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disease bei Amnioninfektionssyndrom, intrauteriner Wachstumsretardierung und
einem PDA diskutiert. Die maternale Therapie mit Magnesiumsulfat scheint ebenfalls
das Risiko fur eine meconium disease zu erhéhen. Dies erklart man sich dadurch,
dass die fetale intestinale Muskulatur gehemmt wir und es so zu einer verminderten
Peristaltik kommt (48).

Die Préadilektionsstelle fir die Obstruktion ist das terminale lleum. Sekundéar kann
aboral der Obstruktion eine funktionelle Atresie entstehen. Dies bedeutet, dass sich
durch fehlenden intraluminalen Transport wahrend der Fetalzeit der Darm nicht
ausreichend entwickeln kann und es zur Ausbildung eines Mikrokolons

unterschiedlichen AusmaBes kommt.

Abbildung 1.5: Intraoperativer Situs eines Kindes mit meconium disease; vor der Stenose zeigt sich
ein massiv dilatierter Darm, poststenotisch ist ein der Darm extrem dinn, es liegt eine funktionelle
Atresie vor.

(Quelle: Klinik und Poliklinik fir Kinderchirurgie der Medizinischen Fakultat Charité —
Universitatsmedizin Berlin)
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1.3.3 Klinische Symptome

In der Mehrzahl der Falle liegt bei Geburt, beziehungsweise kurz nach der Geburt
eine tiefe DUnndarmobstruktion mit entsprechender lleussymptomatik vor. Die Kinder
imponieren durch ein aufgetriebenes Abdomen und haufig durch galliges Erbrechen.
In den meisten Fallen liegen keine peritonitischen Zeichen vor. Es wird nur wenig
oder gar kein Mekonium post partum abgesetzt. Frihgeborene setzen im Falle einer
meconium disease typischerweise geringe Mengen Mekonium ab (5, 7, 48, 49).

Die Obstruktion ist bei einigen Kindern als Konglomerattumor palpabel (1, 48).
Komplikationen kdénnen schon intrauterin auftreten, da die Obstruktion schon im
vierten bis funften Schwangerschaftsmonat (SSM) entstehen kann. Mdglich sind eine
Perforation mit priméar steriler Mekoniumperitonitis und Mekoniumaszites. Ferner sind
bereits oben angefiihrte sekundére Atresien, beziehungsweise die Ausbildung eines
Mikrokolon méglich (7, 50).

1.3.4 Diagnostik

In der radiologischen Abdomenubersichtsaufnahme finden sich Zeichen einer
Obstruktion mit dilatierten Darmschlingen oral der Obstruktion. Anfangs findet sich
keine Spiegelbildung. Das Mekonium wirkt im Réntgenbild schaumig. Das kleine
Becken imponiert luftleer (1, 7, 49, 50).

Far die Diagnosestellung kann ein Kolonkontrasteinlauf mit einem wasserléslichen
Kontrastmittel durchgefuihrt werden. Der Vorteil hierbei ist, dass diese diagnostische
MaBnahme wegen der abfuhrenden Wirkung des Kontrastmittels bei bis zu 50% der
Sauglinge die endglltige Therapie sein kann (7, 49, 50).

Eine bei intrauteriner Perforation wegen Obstruktion entstandener Mekoniumaszites

kann bereits intrauterin sonographisch nachgewiesen werden (7).

1.3.5 Therapie

Die Therapie erfolgt zundchst konservativ und setzt sich aus verschiedenen
Elementen zusammen: Dem Kind wird zum einen oral Acetylcystein (ACC)
verabreicht, zum anderen erfolgt ein rektales Anspulen mit ACC Uber eine dinne
Sonde. Das ACC spaltet Disulfidbriicken und setzt auf diese Art die Viskositat des
Mekonium herab. Ferner wird die Trinkmenge des Kindes hoch angesetzt. Dies

erfolgt unter der Vorstellung, dass hierdurch das Mekonium verdinnt wird (49, 51).
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Bei Versagen der konservativen Therapie, sprich fehlendem Mekoniumabgang,
zunehmender abdomineller Problematik oder AZ-Verschlechterung, muss eine
operative Therapie erfolgen. Hierbei wird im Rahmen einer Enterotomie das
Mekonium aus dem erdffneten Darm ausgestrichen. AnschlieBend wird ein primérer
Verschluss angestrebt. Falls die Enterotomie mit primarem Verschluss wegen eines
zu groBen Kalibersprunges zwischen den Darmabschnitten proximal und distal der
Obstruktion oder bei vorangegangener Perforation nicht mdglich ist, muss entweder
eine End-zu-Seit-Ananstomose im Rahmen einer Bishop-Koop Anastomose erfolgen

oder vorubergehend ein doppellaufiges Stoma angelegt werden (49, 50).

1.4 Volvulus

Grundsatzlich missen beim Volvulus der Magenvolvulus, der Dinndarm- und der
Dickdarmvolvulus unterschieden werden. Da bei den in dieser Arbeit betrachteten
Kindern der Volvulus immer des Dinndarms auftrat, wird an dieser Stelle nur auf

diesen eingegangen.

1.4.1 Epidemiologische Daten

Der Volvulus ist eine ernste Komplikation der Mal- oder Nonrotation des Darms. Er
kann aber auch selten als primarer Volvulus ohne Lageanomalien des Darms
auftreten. Er kann in jedem Lebensalter vorkommen, manifestiert sich aber meist
innerhalb der ersten Lebenswochen. Eine vorliegende Mal- oder Nonrotation muss
keinen Volvulus zur Folge haben und kann bis ins hohe Alter véllig asymptomatisch
sein (1, 5, 52).

1.4.2 Athiologie und Pathogenese

Der Grund des Dunndarmvolvulus ist in einem GroBteil der Félle in einer Mal- oder
Nonrotation des Darms zu sehen.

Sowohl die Mal-, als auch die Nonrotation haben ihre Ursache etwa in der zehnten
SSW. Zu diesem Zeitpunkt kommt es zur physiologischen Drehung der Nabelschleife
dreimal um 90°in der Sagittalebene, gegen den Uhrz eigersinn, um die Wurzel der
Arteria mesenterica superior als Drehachse. Bei den Betroffenen unterbleibt diese

Drehung teilweise oder vollstéandig (1, 5, 53).
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Man unterscheidet eine Nonrotation mit einem Stillstand der Nabelschleifendrehung
nach 90° von einer Malrotation. Bei der Nonrotation entsteht ein Mesenterium
commune, der Dinndarm liegt rechts neben dem Dickdarm. Bei einer Laparotomie
findet sich bei vorliegendem Mesenterium commune intraoperativ das apple-peel-
sign mit typischer Konfiguration des Darms.

Die Malrotationen werden unterteilt in die Malrotation | und Il. Die Malrotation | geht
mit einem Stillstand der Nabelschleifendrehung nach 180° einher, sodass ein
Mesenterium commune von Dunn- und Dickdarm vorliegt. Es entstehen unter
Umstanden sogenannte Ladd-Bénder. Die Ladd-Bander ziehen vom Zakum und
Kolon Uber das Duodenum zum hinteren Peritoneum. Sie kénnen das Duodenum
komprimieren. Das Zakum kommt im rechten Oberbauch vor dem Dinndarm zu
liegen.

Bei der Malrotation Il kommt es nach der normalen Darmschleifendrehung zu einer
Ruckdrehung unterschiedlichen AusmaBes.

Die Malrotation kann mit einem Situs inversus totalis oder abdominalis
vergesellschaftet sein (1, 53).

Durch die Non- oder Malrotation ist der Dinndarm mobiler als im physiologischen
Zustand. Im Falle eines Volvulus dreht sich der Dinndarm, von ventral betrachtet,
meist im Uhrzeigersinn um die Mesenterialwurzel. Hierdurch kommt es zu einer
Obstruktion. Die ,Verdrehung® ist vermutlich durch die Peristaltik des Darms
getriggert.

Komplikationen des Volvulus sind eine hé&morrhagische Infarzierung oder eine
Ischamie von Darmabschnitten. Diese entwickeln sich, falls durch die ,Verdrehung®
der vendse Abfluss nicht mehr mdéglich ist oder die arterielle Blutversorgung nicht

mehr aufrechterhalten werden kann (5).

1.4.3 Klinische Symptome

Die klinischen Symptome sind die typischen Symptome einer gastrointestinalen
Obstruktion. Sie gehen in einem GroBteil der Félle mit einer rapiden
Verschlechterung des AZ des Sauglings einher. Beim Volvulus wird die Klinik primér
durch heftiges, unstillbares Erbrechen, eventuell Erbrechen von Galle oder Galle im
Magensaftaspirat bestimmt. Die Kinder setzen haufig blutige Stihle ab. Auch das
fehlende Absetzen von Stuhl ist klinisch zu beobachten. Hinzu kommt ein

aufgetriebenes, druckschmerzhaftes Abdomen. Je nach Stadium, und abhangig vom
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Vorhandensein einer sehr seltenen Perforation treten, Zeichen eines lleus oder einer
Peritonitis bis hin zum Schock auf (5, 53, 54).

1.4.4 Diagnostik

Die Diagnose des Volvulus kann sonographisch gestellt werden. Im Sonogramm ist
die unphysiologische Position des Magens und Pylorus zu sehen. Ein erweitertes,
flissigkeitsgefilltes Duodenum weist auf eine duodenale Obstruktion hin. Bei einer
Non- oder Malrotation ist die Arteria mesenterica superior atypisch gelegen. Bei
torquierten MesenterialgefédBen ist in der farbkodierten Doppler-Sonographie ein
»whirl-pool-sign® nachweisbar (55).

In der Réntgenaufnahme kénnen sich in Abhéngigkeit der Héhe der Obstruktion
unterschiedliche Befunde zeigen. Meist sind lleuszeichen mit Spiegelbildung
zusehen. Typisch fir den Volvulus ist das 4-Finger-Zeichen. Dieses entsteht
dadurch, dass sich die luftgefullten mal- oder nonrotierten Darmschlingen parallel
zueinander ausrichten. Auch das Auftreten eines double-bubble-Ph&dnomens bei
einer Duodenalobstruktion ist méglich. Das angefertigte Rontgenbild kann bei einem
Volvulus aber auch unauffallig sein (1, 54).

Unter Umstanden ist eine Magen-Darm-Passage mit wasserldslichem Kontrastmittel
notwendig, um die Diagnose zu sichern. In ihr ist eine spiralférmige Konfiguration des
Duodenums und Jejunums im Sinne eines apple-peel-sign richtungsweisend far die
Diagnose einer Malrotation.

Bei einem Kolonkontrasteinlauf stellen sich Rektum, Sigma und Kolon descendens
regelrecht dar. Das Kolon transversum kann in einer tiefen Schlinge u-férmig nach
kaudal hangen, das Kolon ascendens ist nach medial verlagert. Charakteristisch ist

die Verlagerung des Zékumpols nach kranial medial (5, 53).
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