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Kinderchirurgie

PD Dr. Stefan Holland-Cunz
Chefarzt der Kinderchirurgie
Heidelberg

Sehr geehrte Zuweiser,
liebe Kolleginnen und Kollegen,

auf den folgenden Seiten hat Ihnen
Herr Dr. Frongia aus unserer kinder-
chirurgischen Sektion einen Uber-
blick zu chronisch entziindlichen
Darmerkrankung im Kindesalter zu-
sammen gestellt.

Wir haben uns in den vergangenen
vier Jahren mit groBem Engage-
ment der Behandlung mittels chi-
rurgischer Optionen bei jugend-
lichen Patienten mit Morbus Crohn
und Colitis ulcerosa gewidmet. Hier

Chronisch entziindliche Darmerkrankungen im Kindesalter

bestand definitiv eine Versorgungs-
licke die weit in den s.g. Trans-
missionsbereich hinein reicht. Die
Patienten am Ubergang zum Er-
wachsenenalter mit chronischen
Erkrankungen, ob angeborener Art
oder erworben wie z.B. Morbus
Crohn und Colitis ulcerosa lei-
den nicht selten, vor allem unter
den fehlenden Ansprechpartnern
fir ihre Erkrankung. In der engen
Zusammenarbeit mit den pddiat-
rischen Gastroenterologen der hie-
sigen Universitatsklinik fir Kinder-
und Jugendheilkunde haben wir
in Anlehnung an die Kollegen der
Erwachsenenmedizin eine interdis-
ziplindre Sprechstunde etabliert.
Hier werden die Patienten sowohl
von den pddiatrischen Gastroente-
rologen als auch von uns Kinderchi-
rurgen betreut. Die Riickmeldungen
der Patienten sind durchweg po-
sitiv und von grofier Erleichterung
geprdgt. Endlich nimmt sich ihnen
jemand an, der sie nicht wie Klein-
kinder aber eben auch noch nicht
wie Erwachsene betrachtet.

Bis aus dieser sorgfdltigen Beo-
bachtung, Diagnostik und Behand-
lung letztlich eine chirurgische Indi-
kation entsteht vergeht in der Regel
eine geraume Zeit, in der Patienten

und Behandler das Vertrauen erar-
beiten das notwendig ist, um eine
langfristige Strategie entwickeln
und umsetzen zu kénnen.

Die Inzidenz von chronisch ent-
ziindlichen Darmerkrankungen im
Kindes- und Jugendalter ist deutlich
zunehmend, somit sehen wir in der
Begleitung dieser Patienten eine
sehr wesentliche Aufgabe aus un-
serem Fachbereich heraus, der wir
uns mit voller Verantwortung und
grofRer Freude stellen.

Mit freundlichen kollegialen Grii3en
und den besten Wiinschen

lhr
Stefan Holland- Cunz

2

Ihr Stefan Holland-Cunz
Chefarzt der Kinderchirurgie
Heidelberg



Inroletter

Kinderchirurgie

Chronisch entziindliche
Darmerkrankungen

Definition und Epidemiologie
Chronisch entziindliche Darmer-
krankungen (CED) sind gekenn-
zeichnet durch eine wiederholt
auftretende oder auch andauernd
bestehende Entziindung in verschie-
denen Bereichen des Magen-Darm-
Traktes.

Die beiden Hauptvertreter dieser
Krankheitsbilder sind der Morbus
Crohn und die Colitis ulcerosa. In
25-30% der Patienten werden diese
bereits im Kindesalter manifest. Die
Haufigkeit der CED nimmt sowohl
im Kindes- wie im Erwachsenenal-
ter deutlich zu. In Deutschland kann
man zurzeit von ca. 55.000 pddiat-
rische CED-Patienten unter 18 Jah-
ren ausgehen und man schdtzt eine
jahrliche Neuerkrankungsrate von
800 Kinder und Jugendlichen unter
16 Jahren. Bei den CED findet sich
eine deutliche familidre Haufung.
Dabei ist z.B. das fiir M. Crohn pra-
disponierende Gen NOD2/CARD1s5
in pddiatrischen Patienten haufiger
nachzuweisen. Eine Dysregulation
der Immunantwort auf die normale
Darmflora sowie weitere multifako-
rielle Ausléser werden fiir die CED
ursdchlich gemacht.

Neben den zwei genannten Haupt-
vertreter der CED, Morbus Crohn und
Colitis ulcerosa, finden sich auch in-
definierte Formen.

Klinik

CED sind das ganze Leben lang an-
dauernde Erkrankungen, welche
grofle psychische Belastungen fiir
betroffene Kinder und Eltern mit
sich bringen. Einerseits dhneln die
Symptome denen im Erwachsenen-
alter, andererseits gibt es kinder-
spezifische typische Symptome,
wie die Wachstumsstérung mit Ge-
wichtsverlust bzw. -stillstand beim
M. Crohn (>80% der Fille). Diese
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Symptome in Verbindung mit inte-
stinalen Manifestationen sollten
auch bei Vorschulkindern an eine
CED denken lassen und von einem
padiatrisch erfahrenen Gastroente-
rologen mitbeurteilt werden. Im Kin-
desalter sind extraintestinale Mani-
festationen haufiger (bis zu 50%) als
bei Erwachsenen und koénnen den
intestinalen lange vorausgehen [1].

Weiterhin zeigen CED im Kindesalter
oft sowohl einen ausgedehnteren
Befall als auch eine ausgeprdgtere
Krankheitsaktivitdt als im Erwach-
senenalter. Haufige speziell im Kin-
desalter auftretende Symptome der
CED finden sich in Tab.1.

Tab. 1. Typische Symptome der pddi-
atrischen CED, adaptiert aus [2]

| Morbus Crohn | Colitis ulcerosa

Intestinale

Befall des gesamten In-
Manifestationen | testinaltrakt moglich

Befall auf das Kolon be-
schrankt, jedoch speziell im
Kindesalter hdufiger eine
Pankolitis als ein beschrank-
ter Befall eines Kolonab-
schnittes (z.B. Proctitis ulce-
rosa) wie bei Erwachsenen

Durchfall (selten blutig)
und Bauchschmerzen

Blutig-schleimige Durch-
falle (fast immer da-
durch symptomatisch)

Gewichtsverlust/

Wachstumsstorung
Cave: Auch bei erhohtem
BMI in westlichen Lan-
dern ist eine CED moglich

Gewichtsverlust eher selte-
ner als beim Morbus Crohn

suren, Marisken

Fistel, Abszesse, Fis-

Tenesmen (schmerz-
hafter Stuhldrang und
notfallmé&Biger nacht-
licher Stuhldrang)

Extraintestinale
Manifestationen

Gelenkbetei- Bei beiden CED in ca. 30% der Kinder vorhanden
ligungen
Haut Erythema nodosum: Bei Kindern eher
beim MC (8%) als bei CU (4%)
Pyoderma gangraenosum: eher bei CU als beim MC,
insgesamt aber sehrviel seltener als bei Erwachsenen
Nieren Hydronephrose bei mechanischer Kom-
pression durch entziindeten Darm
Glomerulonephritis
Nephrolithiasis
Leber Primar sklerosierende Cholangitis tiberwiegend bei CU
Pankreas Pankreatitis (5% der Kinder)

Krebsenstehungsrisiko bei CED

Das Kolonkarzinomrisiko ist bei
Kinder mit CED im Vergleich zur
Normalbevolkerung erhdht. Eine
grofle retrospektive Studie im Kin-
desalter konnte die Kolonkarzino-
menstehung bei 2 von 834 Kindern
(0,002%) mit M. Crohn nachwei-
sen, wdhrend eine Kolonkarzino-
menstehung bei 10 von 454 Kindern
(0,02%) mit Colitis ulcerosa gezeigt
wurde [3]. Das Krebsrisiko fiir die
Colitis ulcerosa steigt um 1% nach
den ersten 10 Jahren der Erkran-
kung. Das Risiko ist hoher als bei
bei M. Crohn und ist am hdchsten
bei einem gesamtkolischem Befall
einer Colitis ulcerosa. Die Colitis
ulcerosa ist eine Prdakanzerose, re-
gelmdBige Kontrollen sind dadurch
auch bei asymptomatischen Pati-
enten indiziert.

Diagnostik

Eine ausfiihrlichen Anamnese und
die korperliche Untersuchung,
insbesondere der Analregion, sind
die initialen Grundpfeiler der Di-
agnostik. Die Sonographie kann
v.a. beim M. Crohn eine verdickte
Darmwand, die reduzierte Peristal-
tik sowie eine dopplersonografisch
nachweisbare Hyperdmie der be-
troffenen Darmareale nachweisen.
Da die Entziindung bei der Colitis
ulcerosa auf die Mukosa beschrankt
ist, und nicht wie beim M. Crohn trans-
mural auftritt, ist die Aussagekraft der
Sonographie jedoch eingeschrankt.

In der Labordiagnostik sind bei V.a.
CED eine erhdhte BSG und erhohtes
a2-Globulin, sowie erniedrigtes Al-
bumin und Hamoglobin Griinde fir
weitergehende Diagnostik. Anti-
Saccharomyces-cerevisiae-Antikor-
per (ASCA, assoziiert mit M. Crohn)
und antineutrophile zytoplasma-
tische Antikorper (p-ANCA, assozi-
iert mit Colitis ulcerosa) kbnnen zur
Diskrimination helfen.

Calprotectin und Lactoferrin (Pro-
teine von aktivierten Neutrophile)
sind spezifische und oft frithe Mar-
ker einer CED. In der CED-Diagnostik
spielt die Endoskopie mit Histolo-
giegewinnung die zentrale Rolle.
Dieses invasive Verfahren ist immer
dann indiziert, wenn typische Sym-
ptome bestehen und sich in den
bisher genannten diagnostischen
Verfahren der Verdacht auf eine CED
weiter erhdrtet. Bei Kindern wer-
den hierzu entsprechend kleinere
Gerdte und eine Sedierung/Narko-
se bendtigt, diese kann in der der
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedi-
zin durch einen Andsthesisten si-
cher durchgefiihrt werden. Fiir die
Endoskopie weitgehend unerreicht
bleibt jedoch der Diinndarm. Ob
dieser Abschnitt betroffen ist, kann
durch eine Videokapselendosko-
pie sowie ein MRT-Sellink geklart
werden. Bei letzterem wird der
Dinndarm v.a. in seinem entziin-
deten Areal gut dargestellt, durch
gleichzeitige orale und i.v. Gabe
eines Kontrastmittels. Ausserdem
lassen sich mittels MRT auch wei-
tere Pathologien, wie z.B. intrape-
ritoneale Abszesse und Fisteln, gut
beurteilen.

Therapie

Im Klinikum Heidelberg wurde eine
gemeinsame  pddiatrische  CED-
Sprechstunde aus spezialisierte Kin-
dergastroenterologen und Kinder-
chirurgen etabliert {iber die die ge-
meinsame die Therapie gesteuert
wird.

Sowohl bei der Colitis ulcerosa als
auch beim Morbus Crohn steht die
konservative medikamentose Be-
handlung im Vordergrund. Medika-
mente die bei CED eingesetzt werden
sind unter anderem Corticosteroide,
Antibiotika, Aminosalicylate, Im-
munsuppressiva und Biologika. Ein
konservativer Therapieversuch ist

bei CED initial oft erfolgreich und in
jedem Fall unabdingbar. Jedoch kann
die medikamentdse Therapie in be-
stimmten Fallen nicht ausreichend
sein. Falls der Leidensdruck der Kin-
der trotz ausgeschopfter konservati-
ver Therapieoptionen nicht gelindert
werden kann, kann in bestimmten
Fdllen eine Operation notwendig
sein.

Statisch gesehen bendtigen etwa
20% der Patienten mit einer Coli-
tis ulcerosa und 80% mit Morbus
Crohn zumindest einmal im Ver-
lauf ihrer Erkrankung eine opera-
tive Therapie [3]. Die Indikationen
zu einer OP unterscheiden sich zwi-
schen den beiden Krankheitsbilder
erheblich. Rein durch chirurgische
Mafinahmen kann eine Heilung des
M. Crohn nicht erreicht werden, da
dieser den ganzen Intestinaltrakt
betreffen kann und somit nach
jeder Intervention rezidivieren kann.
Die Indikationen beim M. Crohn
werden dadurch restriktiv gestellt.
Operationen sind am ehesten zur
Behandlung der vom Morbus Crohn
verursachten Komplikationen, wie
Darmstrikturen mit Ileusbildung
oder Abszedierungen aufgrund
von Durchwanderungen, bestimmt.
Dadurch kdnnen solche Komplikati-
onen und Beschwerden fiir Jahre ge-
lindert werden.
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Abweichend hiervon sind die Indi-
kationen fiir eine chirurgische The-
rapie im Falle einer Colitis ulcerosa.
Hierbei kann die auf das Kolon be-
schrdankte Entziindung (,Colitis®)
bei einem Nichtansprechen auf
die konservative Therapie durch
eine chirurgische Mafinahme (die
Proktokolektomie) geheilt werden.
Da die Colitis ulcerosa auch eine
Prakanzerose darstellt, kann eine
Kolektomie gleichzeitig das Kar-
zinomentstehungsrisiko wirksam
reduzieren.
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Operationen bei Morbus Crohn
Da die Erkrankung den gesamten
Intestinaltrakt befallen kann, ist
sie chirurgisch nicht heilbar und
Rezidive sind postoperativ haufig.
Die haufigsten Komplikationen be-
inhalten die Obstruktion, die Darm-
perforation, die intrabdominelle
und perirektale Abszessbildung,
Fistelbildung und die Ausbildung
eines toxischen Megakolons.

Diese oft fulminant auftretende
Komplikationen kdnnen durch chi-
rurgische Maflnahmen vollstandig
behoben werden oder Beschwerden
konnen fiir Jahre gelindert werden.

Langstreckige Strikturen, Stenosen
im Bereich der lleozdkalklappe so-
wie Perforationsstellen machen oft
eine Darmsegmententfernung mit
erneuter Verbindung der beiden Dar-
menden notwendig. Dabei gilt die
Maxime der restriktiven Resektion
unter Mitnahme von 1-2 cm angren-
zendem ,gesundem® Darm. Ausge-
dehnte Resektionen sollten vermie-
den werden, aufgrund einer sehr
hohen Rezidivrate und der Gefahr ei-
ner Kurzdarmbildung nach multiplen
Resektionen.

Outcome chirurgischer Maf3-
nahmen beim Morbus Crohn

im Kindesalter

Das kumulative Risiko eines Re-
zidivs nach einer Resektion beim
M. Crohn belduft sich auf 20% in
5 Jahren, auf 35% in 10 Jahren und
auf 45% in 15 Jahren. Dieses Risiko
vermindert sich nicht nach einer
zweiten OP [3]. Das Rezidivrisiko ist
unabhdngig vom Alter, Geschlecht
oder Zeitpunkt der Operation. Hi-
stologische Auswertungen zeigen,
dass auch die Erweiterung des Re-
sektionsrandes auf 3-gcm  keine
verbesserte Rezidivrate ermogli-
cht. Allein die Anlage eines perma-

nenten Stomas kann das Rezidivri-
siko senken. Solch eine belastende
Salvage-Prozedur kann bei 25% der
Kinder innerhalb der ersten 10 Jahre
nach Erkrankungsbeginn notwendig
sein [3].

Operationen bei Colitis ulcerosa
Eine notfallmaRige chirurgische
Intervention ist bei ca. 20% der
Patienten bei fulminanten Krank-
heitschiiben mit ausgepragten Blu-
tungen, einer Perforation oder dem
toxischem Megakolon indiziert.
Kindern mit einer Colitis ulcero-
sa entwickeln hdufiger eine akute
Exarzebation und schwerwie-
gendere Komplikationen als Er-
wachsene.

Obwohl eine medikamentdse The-
rapie oft eine Remission induziert,
kann eine Heilung der Colitis ulce-
rosa nur durch eine Entfernung des
betroffenen Kolorektums erreicht
werden. Um die Kontinenz zu erhal-
ten wird bei der Proktokolektomie
der SchlieBmuskel belassen und
aus einem Teil des Diinndarms ein
sogenannter Pouch gebildet, der
als Reservoir dient (siehe Abb. 1).
Diese Operation wird bei uns lapa-
roskopisch, d.h. minimal invasiv
durchgefiihrt.

Diese elektive chirurgische The-
rapie sollte bei Patienten mit per-
sistierender Symptomatik trotz
maximaler medikamentdser The-
rapie, sowie Wachstumssts-
rungen, schwerwiegenden all-
taglichen krankheitsbedingten
Beeintrdchtigungen und einer
inakzeptablen Lebensqualitat
auch bereits im Kindesalter in
Betracht gezogen werden. Oft sind
esdie standig prasenten Symptome
der Erkrankung, das Verzichten
missen auf physische und soziale
Aktivitdten und die vielen Fehltage

J-Pouch

Abb. 1: J-Pouchbildung nach erfolgter Kolektomie

in der Schule, die die Erkrankung
gleichermaBen fiir Eltern und be-
troffene Kinder zur untragbaren
Belastung werden lassen. Das the-
rapierefraktdare chronisch entziin-
dete Kolon sollte dann schon im
Kindesalter entfernt werden um
eine unbeeintrdachtigte Entwicklung
und ein optimales Wachstum zu
ermoglichen.

Der klinische Verlauf der Kin-
der unter der konservativen Be-
handlung sollte durch einen
padiatrischen Gastroenterologen
und einen Kinderchirurgen beglei-
tet werden um Alternativen zu Lang-
zeit-medikamentdsen Therapien in
Betracht ziehen und den richtigen
Interventionszeitpunkt fiir einen
Therapiewechsel und ggf. chirur-
gische Mafinahmen wahlen zu
konnen.

Outcome chirurgischer Maf3-
nahmen bei Colitis ulcerosa

im Kindesalter

Die Komplikationsrate einer resto-
rativen Proktokolektomie mit lleum-
Pouch-Anlage wird mit ca. 40% an-
gegeben, die Mortalitdat unter 1%
[3]. Die Mehrheit der postoperative
Komplikationen sind korrigierbar.
Vorallem im ersten postoperativen
Jahr bestehen Diarrhden, die sich
meist medikamentds kontrollieren
lassen. Die Pouchitis ist die hdu-
figste Komplikation und tritt in 10-
50% der Falle auf.

Diese findet meist in den
ersten 2 postoperativen Jahren
statt, Episoden sind im Kindesal-
ter haufiger und schwerwiegender
als bei Erwachsenen. Eine Diinn-
darm-Obstruktion tritt in 10-25%
der Félle auf, eine ausgepragte In-
kontinenz ist in 2-6% der Kinder
moglich. Der am hdufigsten an-
gewendete J-Pouch (siehe Abb. 1)
zeigt nach 5 Jahren eine gute Funk-
tion bei 95% der Kinder und 96%
der Erwachsenen. Trotz der zum
Teil hohen Komplikationsrate ist lt.
Studien langfristig die Lebensqua-
litat operierter Kinder und Jugendli-
cher gleich hoch wie bei gesunden
Vergleichspersonen [3].
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Fazit fiir die Praxis

Bei der Entscheidungsfindung be-
ziiglich einer Operationsindikati-
on bei einem Kind mit einer chro-
nischen Darmentziindung sollten
Vertreter samtlicher behandelnder
und versorgender Disziplinen die El-
tern und Patienten beraten.

Ob und welche Operation fiir einen
padiatrischen Patienten indiziert
ist, ist abhdngig von der Art der CED
bzw. deren Komplikation und da-
von, welcher Teil des Magen-Darm-
Trakts betroffen ist. Die Indikation
fir eine Operation sollte auch im
Kindesalter nicht aufgeschoben
werden. Eltern sollten bei der oft
sehr schwierigen Entscheidung fir
eine Operation bedenken, dass eine
chronische Entziindung (wie sie oft
bei Colitis ulcerosa besteht) sowie
eine Langzeitmedikation mit Kor-
tikosteroiden und Immunsuppres-
siva irreversible Schaden wahrend
der kindlichen Entwicklung verursa-
chen kénnen, die das Langenwachs-
tum, bestimmte Organe sowie die
psychische und soziale Entwicklung
betreffen. Nur solange die Wachs-
tumsfugen offen sind, kann Wachs-
tum ,,aufgeholt“ werden. Weiterhin
ist bei der Colitis ulcerosa nach
langjdhriger Erkrankung das Risi-
ko eines Darmkrebses erhdht. Bei
einem M. Crohn sollten nur die ent-
standenen Komplikationen operiert
werden, da die Erkrankung an sich
chirurgisch nicht heilbar ist.
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Die Colitis ulcerosa zeigt im Kin-
desalter hdufiger einen akuteren
Verlauf als bei Erwachsenen. Eine
Proktokolektomie kann bereits im
Kindesalter sicher durchgefiihrt
werden, ist kurativ und kann lang-
wierige Verldufe und Komplikati-
onen reduzieren. Auch eine normale
physische und soziale Entwicklung
der Kinder kann dadurch ermoglicht
werden.

Der goldene Weg in der individuellen
Therapie eines jeden einzelnen Pati-
enten verlduft aber immer in der An-
passung aller Therapiemdoglichkeiten
und bendtigt eine ausfiihrliche Bera-
tung. Hierzu stehen Patienten und
Angehdrigen in unserer interdiszi-
plindren, pddiatrisch-kinderchirur-
gischen Sprechstunde drztliche An-
sprechpartner zur Verfiigung. Die
Wiinsche und Bediirfnisse von Pati-
enten und Eltern bestimmen, unter-
stiitzt durch unsere Beratung, die
Therapie mit. Die CED-Sprechstunde
ermdglicht eine Langzeit-Betreuung,
so dass eine enge Begleitung von
der Diagnosestellung iiber die The-
rapie bis zur Nachsorge moglich ist.

Kontakt

Falls Sie Ihren Patienten in unserer
intersdisziplindren padiatrischen und
kinderchirurgischen CED-Sprechstun-
de vorstellen méchten, wenden Sie
sich bitte an unser

Sekretariat Sektion Kinderchirurgie
Chirurgische Universitdtsklinik

Im Neuenheimer Feld 110

69120 Heidelberg

Tel.: 06221 - 56 6281
Fax: 06221 - 56 5105

Email:
kinderchir@med.uni-heidelberg.de
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