Dieses Themenblatt informiert iber Morbus Hirschsprung.

Die genaue Kenntnis von Diagnose, Behandlung und Folgen kann
dazu beitragen, den Krankheitsverlauf zu erleichtern und das
Behandlungsergebnis zu verbessern. Deshalb richtet sich diese
Broschiire an die Eltern der Kinder, die mit dieser Fehlbildung

geboren wurden, an Betroffene selbst, an Fachleute aus den
verschiedenen behandelnden Disziplinen und an alle, die sich
iber diese angeborene Fehlbildung und ihre Folgen
informieren maéchten.

Am Ende der Broschiire finden Sie ein Glossar, in dem die
kursiv gekennzeichneten Fachbegriffe erklart sind.

SoMA-THEMA:

Morbus Hirschsprung

Vielleicht haben Sie noch nie zuvor etwas iiber das Krankheitsbild ,,Morbus Hirschsprung* gehort.

Das geht fast allen Eltern oder Betroffenen so. Mit diesem Informationsblatt wollen wir lhnen wichtige

Erstinfos geben. Bitte beachten Sie aber, dass jeder Fall individuell ist. Wenn also noch Fragen fiir Sie

offen bleiben, scheuen Sie sich nicht, diese zu stellen. Lassen Sie es sich von lhrem behandelnden Arzt

noch einmal erklaren oder wenden Sie sich an uns. Auch der Austausch mit anderen betroffenen Familien

kann lhnen helfen, mit der neuen Situation umzugehen oder Hilfen fiir den Alltag zu finden.

Was ist ,,Morbus Hirschsprung*?

,Morbus Hirschsprung" ist eine angeborene Fehlbildung, die
den Enddarm betrifft. Es gibt weitere Bezeichnungen fur
Morbus Hirschsprung (im Folgenden mit MH bezeichnet), die
den Sachverhalt nicht immer richtig treffen, z.B. kongenitales
Megakolon oder Hirschsprung-Krankheit. Im angloamerika-
nischen Raum wird MH als HSCR bezeichnet.

Benannt wurde MH nach dem Kinderarzt Harald Hirschsprung,
der die Symptome 1888 erstmalig auf einem Kongress beschrieb
und sie seinerzeit Megakolon kongenitum nannte.

MH gehért zu den seltenen, angeborenen Erkrankungen und
kommt mit einer Haufigkeit von 1:3.000 — 5.000 vor. Das heif3t,
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in Deutschland wird ca. jeden zweiten bis dritten Tag ein Kind
damit geboren. Jungen sind bis zu viermal hdufiger betroffen als
Mddchen.

Kennzeichnend fir MH ist, dass in einem unterschiedlich langen
Teil der Darmwand sowie im inneren SchlieBmuskel die
Nervenzellen fehlen. Hierdurch fehlt dem Darm die Schiebe-
bewegung (Peristaltik), um den Stuhl in Richtung Mastdarm und
Darmausgang (Anus) zu transportieren. Der Darminhalt staut
sich vor dem Abschnitt, dem die Nervenzellen fehlen, auf

und der Dickdarm dehnt sich deshalb aus. Die Folge kann dann
ein sogenanntes Megakolon sein. AuBerlich zeigt sich haufig

ein sehr dicker und aufgebléhter Bauch.




SoMA-THEMA: Morbus Hirschsprung

Wie entsteht ,,Morbus Hirschsprung*
und wo genau?

Durch eine Stérung in der Embryonalentwicklung (4. bis 12.
Schwangerschaftswoche; Angaben schwanken) fehlen in der
Darmwand auf einem unterschiedlich langen, letzten Stlick des
Darms Nervenzellen. Das Sttick Darm, in dem die Nervenzellen
oder auch Nervenzellenbiindel (Ganglien) fehlen, beginnt immer
am Darmausgang und reicht von dort nach oben. Das nicht
funktionierende Stlick bezeichnet man als nervenzellenfreies
(agangliondres) Segment; man spricht von einer Aganglionose.

Ist Morbus Hirschsprung erblich,
gibt es Begleitfehlbildungen?

Es wird heute allgemein davon ausgegangen, dass bei den
meisten Féllen von Morbus Hirschsprung genetische Faktoren
eine Rolle spielen. Das Risiko, nach einem Kind mit MH ein
zweites Kind mit der gleichen Erkrankung zu bekommen, liegt
bei 4 %. Je linger das Darmstiick ohne Nervenzellen ist, desto
héher ist das Risiko der Vererbung auf eigene Kinder. MH ist
auch vermehrt bei Patienten mit folgenden Syndromen zu
beobachten: Trisomie 21 (Down-Syndrom); Undine-Syndrom;
Shah-Waardenburg-Syndrom; Mowat Wilson-Syndrom. AuBer
bei den genannten Syndromen sind Begleitfehlbildungen eher
selten.

Gibt es verschiedene Formen von
Morbus Hirschsprung?

e Beim ultrakurzen MH fehlen die Nervenzellen nur in der
anorektalen Zone unterhalb des Beckenbodens (unmittelbar
vor dem SchlieBmuskel).

® Wenn die unteren |5-20 cm des Dickdarms betroffen sind
(also der Enddarm = Rektum und der S-férmige Teil des
Dickdarms = Rektosigmoid), spricht man von einer kurz-
streckigen Aganglionose.

® Wenn ein langerer Abschnitt des Dickdarms betroffen ist,
spricht man von einer langstreckigen Aganglionose.

e Wenn der gesamte Dickdarm betroffen ist, nennt man das
auch Zilzer-Wilson-Syndrom. Hier ist meist ein Teil des
unteren Dinndarms mit betroffen. Ein Megakolon fehlt.

® Sehr selten ist auch ein mehr oder weniger grofB3er Teil des
Dunndarms betroffen.

Die Linge des aganglioniren Segments steht nicht mit dem
klinischen Erscheinungsbild in Beziehung.

Was sind die Auswirkungen von
Morbus Hirschsprung!?

Bei einem gesunden Darm koordinieren die Nervenzellen

und Nervenzellenbiindel in der Darmwand das wechselnde

, Weit- und Engstellen” des Darms. Sie sind sozusagen die
Schaltstellen fur diese Wechselfunktion. Diese Muskeltdtigkeit
des Darms (Peristaltik) ermoglicht den Weitertransport des
Darminhaltes. Er wird so vom enggestellten Darmstlick in das
ndchste weitgestellte Darmstlck transportiert, bis er schlief3lich
in den Enddarm gelangt und von dort entleert werden kann.

Fehlen nun — wie beim MH — die angesprochenen Nervenzellen
im Darm, kommt es in dem betroffenen Abschnitt zu einer
Engstellung, einer sogenannten funktionellen Stenose.

Das , Weitstellen" findet nicht statt. Der Darminhalt kann nicht
oder nur in geringen Mengen weitertransportiert werden und
kann den betroffenen Darmabschnitt kaum oder gar nicht
passieren. Der Darminhalt staut sich also vor der enggestellten
Stelle, dem nervenzellenfreien Darmabschnitt oder auch
,enges Segment” genannt, auf. Dadurch weitet sich der davor
liegende Darmabschnitt aus, was zu einer riesigen Darm-
erweiterung, dem sogenannten Megakolon fihrt.

Welche Symptome deuten auf einen
Morbus Hirschsprung hin?

Da es sich um eine angeborene Fehlbildung handelt, sollte MH
eigentlich im Neugeborenenalter diagnostiziert werden kénnen.

Folgende Merkmale beim Neugeborenen kénnen auf einen MH

hinweisen:

e verzogerter Abgang des Kindspechs (Mekonium) beim
Neugeborenen

e stark aufgebldhter Bauch

e Es liegt ein funktioneller Darmverschluss (lleus) vor; das
Neugeborene kann gar kein Kindspech abfihren, ggf.
zusdtzlich galliges Erbrechen.

e Esliegt eine Gedeihstorung vor.

e starke Dickdarmerweiterung mit Uberwucherung durch
Bakterien (toxisches Megakolon): Dies kann zu einer akuten
Darmentziindung (= Enterokolitis) flhren.

Formen und Hdufigkeitsverteilung bei Morbus Hirschsprung

T = F =

=k | e \ e

\ e | F - |I ] ) |I

b B ! h T | b T

0 - | f ] 7 | |

[ ] AN | | 1| Diese beiden [ ] )

{ J L | . ' Formen liegenbei | | ] N |

| L= Lo | L 60-85% [ =~ i '

T -, y | = | - o i \ |I |
t T o i R ST B e der Patientenvor | |

— N' Ak e B - (Angaben — E

1 schwanken).
Ultrakurzes Segment Agangliondres Rektum Agangliondres Agangliondres
Rektosigmoid linkes Kolon

(Abbildungen mit freundlicher Genehmigung von Dr. P. Reifferscheid)



Es ist moglich, dass die Symptome nur schwach ausgepragt sind
oder keines dieser Symptome unmittelbar nach der Geburt so
auffdllig oder erkennbar ist, um die Diagnose MH zu stellen.
Augenscheinlich ist das Kind gesund. So kann es sein, dass Sie
mit Ihrem Baby entlassen werden, ohne von der Erkrankung zu
wissen. Solange |hr Baby gestillt wird, ist der Stuhl in der Regel
diinn, kann also leichter vom Darm transportiert werden.

Eine tdgliche Entleerung ist bei Stillkindern auch nicht immer
vorhanden. Somit fallen unregelmaBige Entleerung und
Verstopfungsneigung nicht sofort auf. Allerdings kommt es
dann spdtestens bei der Nahrungsumstellung zu Problemen,
wenn ein MH vorliegt.

Folgende Merkmale treten meist ab Nahrungsumstellung auf:

e Standige ggf. wechselnd starke Verstopfung (Obstipation):
Die Stuhlentleerung erfolgt nur jeden 2.—3. Tag oder noch
seltener; es gibt keine beschwerdefreie Zeit dazwischen.

e Stuhlentleerung erfolgt nur mit Hilfsmitteln (z.B. Einldufen)
oder nach Manipulation am Anus (mittels Thermometer oder
Finger).

® Wird ein Thermometer oder Finger eingefiihrt, kommt es
unter Umstdnden zu einer explosionsartigen Entleerung.

e Der entleerte Stuhl ist flissig und stinkt stark.

e Der Bauch ist aufgeweitet und gebldht (Hinweis auf
Megakolon).

e Der Allgemeinzustand des Kindes ist schlecht, es erbricht
oder verweigert die Nahrungsaufnahme, es gedeiht nicht.
Achtung: Hier besteht auch die Gefahr einer Dehydration
(Austrocknung).

e Achtung: Es kann sich im stuhlgefiliten, gedehnten Darm eine
Entziindung der Darmwand entwickeln (Enterokolitis) bis hin
zu einer schweren Blutvergiftung (Sepsis), evtl. mit lebens-
bedrohlichem Kreislaufzusammenbruch.

Aus Gesprichen mit betroffenen Familien wissen wir, dass
Kinder oft jahrelang wegen der Verstopfung nur mit Abfiihr-
mitteln oder Erndhrungstipps behandelt wurden, bevor ein

Arzt die Diagnose Morbus Hirschsprung stellte. Dies bedeutet

fir das Kind und die Familie einen langen Leidensweg, den es
moglichst zu vermeiden gilt.

Diese Form liegt
bei weniger als
5-10%

der Patienten vor.

Diese Form liegt
bei 10-15 %
der Patienten vor.

Totale Aganglionosis koli mit
agangliondrem Endileumsegment
(Zuelzer-Wilson-Syndrom)

Wie diagnostiziert man einen Morbus

Hirschsprung?

e ausfiihrliches Gesprach liber die Vorgeschichte
des Patienten (Anamnese) und kérperliche Unter-
suchung
— Abtastung des Bauches, z.B. gebldht, vorgewdlbt, harte
Stuhlballen tastbar, erweiterte Dickdarmabschnitte
eventuell tastbar

— rektale-digitale Untersuchung: Der Arzt untersucht mit
dem Finger den Darmausgang und den Enddarm.

Ultraschall des Bauchraums (Sonogramm Abdomen)
Der erfahrene Arzt kann mit einem geeigneten Ultraschall-
gerdt erkennen, wie gefillt der Darm ist, wo Aufweitungen
vorliegen oder ob Peristaltik vorhanden ist.

Enddarmdruckmessung (Rektummanometrie)

Diese Untersuchung kann u.a. Rickschlisse tber die Funktion
des SchlieBmuskels (Sphinkters) geben bzw. Uber die
Moglichkeit des inneren Sphinkters, sich zu entspannen. Bei
Neugeborenen ist das Ergebnis nicht eindeutig. Bei dlteren
Kindern kann das Ergebnis auch davon abhdngig sein, ob das
Kind kooperativ ist. Zudem ist die Methode stark abhdngig
vom jeweiligen Gerét und/oder Untersuchenden.

e Rontgenaufnahme des Darms mit Kontrastmittel
(Kolonkontrasteinlauf)

Kolonkontrasteinlauf
(mit freundlicher Genehmigung von Dr. Stefanie Mdrzheuser)

Uber einen Schlauch wird Kontrastmittel in den Darm
eingebracht und der Darm anschlieBend auf dem Réntgenbild
dargestellt. So soll das enge Segment und der stark erwei-
terte Abschnitt des Darms sichtbar gemacht werden.
Allerdings ist die Untersuchungsmethode insbesondere dann
,fehleranfillig”, wenn z.B. nur ein kurzes Stiick Darm befallen
bzw. agangliondr ist oder wenn bei Neugeborenen die
typische Erweiterung des Darmabschnitts noch gar nicht stark
ausgepragt ist oder wenn das Kind vorher z.B. mit Einldufen
entleert wurde. Diese Untersuchungsmethode liefert in
maximal 75 % der Félle ein richtiges Resultat und ersetzt in
keinem Fall eine Biopsie.
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o Gewebeentnahme aus der Darmwand/
Darmschleimhaut per Biopsie iiber Rektoskopie
oder unter direkter Sicht
Bei der Biopsie unterscheidet man unterschiedliche Entnahme-
Techniken, denen gemeinsam ist, dass Gewebeproben aus
der Darmwand/Darmschleimhaut entnommen werden, die
vom Pathologen mikroskopisch und mit speziellen histoche-
mischen Tests auf das Vorhandensein von Nervenzellen und
-fasern untersucht werden.
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(Abbildung mit freundlicher Geneh-
migung von Dr. Peter Reifferscheid)

Durch die Biopsie kann die Diagnose MH in der Regel
gesichert oder ausgeschlossen werden. Jedoch sind hier die
angewandte Technik der Biopsie und die Erfahrung des
Chirurgen sowie des Pathologen von grof3er Bedeutung.

Es gibt folgende Verfahren:

— Rektumbiopsie:
Entnahme von Gewebe aus dem Enddarm durch den Anus
mit Pinzette und Skalpell unter Sicht, unter Narkose im
Operationssaal
Diese Methode hat nach Meinung einiger Fachleute die
grofBte Aussagekraft.
Eine mogliche, wenn auch duBerst seltene, Komplikation ist
hierbei, dass es zu einem DurchstoB3en der Darmwand
(Rektumperforation) kommen kann, wenn die Proben zu tief
entnommen werden.

— Rektumschleimhaut-, Saug"-Biopsie:
Entnahme von etwa stecknadelkopfgro3en Rektumschleim-
hautbiopsien, meist ohne Narkose, mit einem speziellen
Instrument, das die Schleimhaut ansaugt
Aus dem Enddarm werden in verschiedenen Abstdnden
vom Analring Gewebeproben entnommen (Stufenbiopsie),
die die Schleimhaut (Mukosa) und die darunter liegende
Gewebeschicht (sog. Submukosa) umfassen; allerdings
werden hierbei keine Proben aus den Muskelschichten der
Darmwand entnommen. Diese Diagnostik ist dann die
Methode der Wahl, wenn spezialisierte Pathologen
eingebunden sind.

— Laparoskopisch kdnnen Biopsien aus dem Muskelmantel des
Dickdarms entnommen werden.

e Molekulargenetische Diagnostik: Hierbei wird in
Blutproben nach bekannten Gendefekten geforscht, die bei
MH von Bedeutung sind.

Eine vorgeburtliche (pranatale) Diagnose ist auch mit
molekulargenetischen Methoden nicht moglich.

Wie behandelt man Morbus Hirschsprung?

Ist ein MH sicher diagnostiziert worden, so ist eine Operation
in der Regel unumgénglich.

Anlage eines kiinstlichen Ausgangs

Je nach Gesundheitszustand des Kindes muss ggf., aber heute
zunehmend seltener, vor der eigentlichen Operation ein
kunstlicher Ausgang (Anus praeter) angelegt werden. Bei einem
schwachen Neugeborenen oder, wenn es in einem schlechten
Gesundheitszustand ist (Darmverschluss, Sepsis), ist der Anus
praeter erforderlich. Dieser erméglicht es dem Organismus, sich
zu erholen. Der Haupteingriff kann dann zu einem Zeitpunkt
erfolgen, an dem sich das Kind ausreichend stabilisiert hat und
in einem besseren Allgemein- und Erndhrungszustand ist.
AuBerdem kann der kiinstliche Ausgang dazu genutzt werden,
zusdtzliche Gewebeproben zu entnehmen, um die Hohe des
befallenen Darmabschnitts zu bestimmen. ( Hilfen und
Infos zur Stoma-Versorgung kénnen bei SOMA elV. erfragt
werden.)

Operation des MH

Die Operationstechniken streben an, dass der Darmabschnitt,
in dem keine Nervenzellen vorhanden sind, méglichst vollstan-
dig entfernt wird (Resektion). AnschlieBend wird der gesunde
funktionierende Darm an das verbleibende kurze Stick des
Enddarms angeschlossen (= Anastomose). Technisch und
funktionell problematisch ist dabei, dass also auch im Bereich
des alleruntersten Darmabschnitts bis zum SchlieBmuskel
operiert werden muss. Der SchlieBmuskel selbst darf jedoch bei
der Operation auf keinen Fall verletzt werden, um die Kontinenz
zu erhalten. Die Herausforderung ist also, so nahe wie méglich
an den SchlieBmuskel heranzugehen, um méglichst viel fehlgebil-
deten, nicht funktionierenden Darm entfernen zu kénnen, ohne
aber die Funktion des SchlieBmuskels zu beeintrachtigen.

Verschiedene Operationsverfahren sind hierzu bekannt
(benannt jeweils nach dem Kinderchirurgen, der diese ent-
wickelt hat): Die Operationsmethoden unterscheiden sich
dadurch, dass entweder schonend vom Anus aus oder aber per
Bauchschnitt (offen oder minimal-invasiv = laparoskopisch)
oder in Kombinationstechnik operiert wird und darin, wie die
Anastomose hergestellt wird. Die Wahl des Verfahrens hdangt
vom Operateur und der Form des MH ab.

e per Bauchschnitt:
— Operation nach Rehbein (tiefe End-zu-End-Anastomose,
meist transanal/Stapler) — nur noch selten angewendet

— Operation nach Swenson (Durchzug, Resektion und
transanale End-zu-End-Anastomose)

— Operation nach Duhamel (Resektion, Durchzug und
transanale End-zu-Seit-Anastomose)

— Operation nach Soave (Resektion, Durchzug durch eine
Darmmanschette ohne Schleimhaut und transanale
End-zu-End-Anastomose)

® minimalinvasive Vorgehensweise:
OP nach Georgeson (wie Swenson, aber laparoskopisch)

e transanale endorektale Durchzugsoperation:
Operation nach de la Torre
Hierbei wird vollstdndig durch den Anus und ohne Bauch-
schnitt operiert; die Anastomose erfolgt ebenfalls transandal.




Bei entsprechender Vorbereitung (Reinigung) des Darms ist
die Anlage eines kinstlichen Darmausgangs nicht zwingend
erforderlich. Diese OP-Methode hat sich zunehmend
durchgesetzt, muss allerdings bei langstreckigen MH-Formen
mit einem Bauchschnitt bzw. einem laparoskopischen Eingriff
kombiniert werden.

e anorektale Myektomie:
Wenn nur ein sehr kurzes Stlick vom Enddarm aus von MH
betroffen ist, wird die sogenannte anorektale Myektomie
durchgefuhrt, die jedoch nur selten anzuwenden ist. Hierbei
wird der straffe Muskelring des SchlieBmuskels an einer Stelle
durchtrennt und ein Streifen des agangliondren Enddarms
entnommen. Der SchlieBmuskel soll hierbei geschwacht
werden, da er zu viel Spannung aufbaut und keine Entleerung
stattfinden kann.

Schwierig bei allen OP-Methoden kann sein, die Lange des zu
entfernenden Darmabschnitts zu bestimmen. Deshalb ist
wihrend der Operation noch eine Gewebeprobeentnahme
durchzufuhren, die einem entsprechend erfahrenen Pathologen
zur Sofortbeurteilung geschickt wird, um Uber die Grenze
zwischen dem zu entfernenden Darmstiick und dem gesunden
Darmabschnitt entscheiden zu kénnen. Hierbei ist auch zu
beachten, dass zwischen dem nervenfreien Darmabschnitt
und dem ganz gesunden Darm ein Ubergangssegment
vorliegen kann, das z.B. zwar Nervenzellen enthdlt, aber in

zu geringer Zahl oder in falscher Verteilung (Hypoganglionose,
Dysganglionose). Auch dieser Darmabschnitt muss bei der
Operation entfernt werden.

Die Operation von MH sollte nur von erfahrenen Kinder-
chirurgen durchgefiihrt werden, da das Ergebnis gravierende
Auswirkungen auf die Kontinenz und weitere gesundheitliche
Probleme(z.B. Blasenentleerungsstérungen) haben kann.
Lassen Sie sich also genligend Zeit mit der Wahl des Kinder-
chirurgen — natiirlich nur, sofern keine Notindikation vorliegt.
Holen Sie sich ggf. auch in Ruhe eine Zweitmeinung ein,
bevor Sie einer Operation zustimmen.
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Was passiert nach der Operation?

Wiéhrend der ersten Wochen nach der Operation sind folgende
Punkte zu beachten oder Maf3nahmen anzuwenden:

e |n der ersten Zeit nach der Operation haben viele Kinder
zundchst sehr hdufigen und dinnen Stuhlgang (5-30x am Tag)
und bekommen deshalb einen wunden Po.

e Die Haut am Po reagiert dann sehr empfindlich und bedarf
einer besonderen Pflege.

® Es muss eventuell fir eine gewisse Zeit mit Medikamenten auf
die Konsistenz des Stuhls Einfluss genommen werden.

e Bei der Heilung einer ringférmigen Wunde kann es bei
Schrumpfung der Narbe zu einer Verengung kommen. Um
Verengungen vorzubeugen, kann es notwendig sein, die
unmittelbar oberhalb des Analrings gelegene Anastomose zu
dehnen. Die Eltern werden dann angeleitet, mit speziellen
Stiften das Gewebe zu bougieren (dehnen) oder zu kalibrieren.
Dies kann sowohl fir Ihr Kind als auch fur Sie als Eltern eine
belastende Situation darstellen und bedarf einer einfihl-
samen, eingehenden Anleitung und Aufklarung durch das
Klinikpersonal. Die Bougierung sollte schmerzfrei sein.

In den folgenden Wochen und Monaten ist auf eine ausrei-
chende Stuhlentleerung zu achten. Die Haufigkeit des Stuhl-
gangs und die Konsistenz (diinn, geformt, ...) normalisieren sich
meist in einem Zeitraum von mehreren Monaten. Allerdings ist
dies auch von der Linge des verbliebenen Restdarms abhingig.

Wourde ein kinstlicher Ausgang angelegt, sollte dieser 3—4 Wochen
nach der Hauptoperation wieder verschlossen werden, so dass
erst dann erstmalig Stuhl Uber den Anus ausgeschieden wird

und ab hier oben genannte Kontrollen und Beobachtungen
notwendig sind.

Morbus Hirschsprung
Schemazeichnung

normal innerviertes
Distal Megakolon

[
agangliondres
Segment

In Anlehnung an: NIXON-H, O’DONNELL-
B: Essentials of paediatric surgery. 4th ed.
1992 Oxford (Butterworth-Heineman Ltd.)
p. 165 (modifiziert) — mit freundlicher
_}: Genehmigung von Dr. P. Reifferscheid
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Gibt es Komplikationen und Langzeitfolgen?

Wie bei jeder Operation kann es auch bei MH zu Komplikati-
onen kommen. Diese sind:

® Wundinfektion
® Die Verbindungsnihte halten nicht (Anastomoseninsuffizienz).
® narbige Enge der Anastomose

e Darmverschluss (lleus), z.B. durch Verwachsungen im
Bauchraum

e als Spatkomplikation: fortbestehende Darmentziindung
(Enterokolitis)

® |n sehr seltenen Fillen kommt es zu einer Inkontinenz.
Diese kann mit Hilfsmitteln so behandelt werden, dass das
Kind dennoch ,,sozial kontinent" sein kann.

Auch wenn keine Komplikationen vorlagen und die Operation
erfolgreich verlief, bleibt es wichtig, auf eine ausreichende
Stuhlentleerung zu achten. Es besteht manchmal auch nach der
Operation ein Problem, den Stuhl zu entleeren: weil die
Kommunikation zwischen Enddarm und SchlieBmuskel, die fir
die Stuhlentleerung entscheidend ist, nicht perfekt funktioniert
und weil der innere SchlieBmuskel auch nach der Operation
eine , Offnungsschwiche" aufweist.

e |0-20 % der Kinder behalten eine Verstopfungsneigung und
Bldhungsneigung bis hin ins Erwachsenenalter. Eine Ursache
hierfur ist u.a. die Offnungsschwiche des SchlieBmuskels,
die sogenannte Anal-Sphinkterachalasie. Hier fehlt die notige
Muskelerschlaffung, die dem Kind eine problemlose Ent-
leerung ermoglicht.

e Eine lang anhaltende Verstopfung kann zu Stuhlschmieren
fuhren und zu einer sogenannten Uberlaufinkontinenz
(= Pseudoinkontinenz).

e Manchmal ist auch die nicht vollstdndige Entfernung des
agangliondren Segments ursdchlich fir den Fortbestand der
Hirschsprung-Symptome.

® Das ,sauber Werden" der Kinder ist in der Regel eher
verzdgert. Manchmal spannen die Kinder zusdtzlich unbe-
wusst beim Versuch der Stuhlentleerung den Beckenboden
an (paradoxe Kontraktionen).

Achtung! Ein ausgeprigtes und langer bestehendes
Megakolon kann unter Umstdnden auch zu weiteren Proble-
men fuhren: Harntransportstérungen (Abflussstérung aus
dem Nierenbecken und/oder dem Harnleiter), Nieren- oder
Lungenprobleme, verzdgerte Geschlechtsreifung.

Mogliche MaBnahmen:

e Es gilt, stopfende Nahrungsmittel zu vermeiden und reichlich
Flussigkeit aufzunehmen. Dies wird sich aber nach einiger Zeit
in lhren Alltag einpflegen und Sie werden ein Gespur daflr
bekommen, welche Nahrungsmittel lhrem Kind gut tun und
welche nicht.

e Stuhlauflockernde Medikamente kénnen hierbei gegebenen-
falls unterstitzen. Der Austausch mit einer erfahrenen
Erndhrungsberatung kann hier hilfreich sein.

e Es kann aber auch erforderlich sein, die Stuhlentleerung mit
Einldufen bzw. Spulungen zu beeinflussen. Hier missen Sie
von kompetentem, erfahrenem Pflegepersonal angeleitet
werden.

e Bekommt man die Verstopfung nicht in den Griff, entleert das
Kind nie ausreichend und schmiert stdndig, sind weitere
Untersuchungen und Ma3nahmen notwendig. In manchen
Fallen wird die sogenannte SchlieBmuskelspaltung (s.0.)
vorgenommen oder auch Botox injiziert.

Sinnvoll kann auch eine physiotherapeutische Behandlung
sein.

Verhaltens- oder psychotherapeutische Unterstitzung helfen
der Familie, die Belastungen, die mit MH einhergehen, besser
verarbeiten zu konnen.

Eine weitere Operation ist dann erforderlich, wenn das
agangliondre Segment nicht vollstdndig entfernt wurde.

Kinder mit der Diagnose Morbus Hirschsprung sollten auch
nach erfolgter Operation engmaschig betreut und mit einer
gezielten interdiszipliniren Nachsorge langfristig begleitet
werden. Dies sollte durch erfahrene Kinderchirurgen in
Zusammenarbeit mit erfahrenen Kinderarzten oder (Kinder-)
Gastroenterologen sowie erfahrenen Pflegekriften erfolgen.

SoMA e.V. — Selbsthilfeorganisation fiir Menschen
mit Anorektalfehlbildungen e.V.

Nehmen Sie Kontakt mit uns auf: Unsere SoMA-Ansprech-
partnerin fiir Morbus Hirschsprung, Frau Birgit van Lipzig,

erreichen Sie unter hirschsprung@soma-ev.de.

Weitere Infos auch unter www.soma-ev.de



Fachbegriffe // Register

Aganglionose. . .............. Fehlen von Nervenzellen im Darm

agangliondr................. nervenzellenfrei

Anamnese......... ... ..... Erhebung der Krankengeschichte eines Patienten in Form einer systematischen Befragung
Anastomose ................ operativ geschaffene Verbindung zwischen zwei Hohlorganen, z.B. Anastomose im

Darmbereich: nach Entfernen eines erkrankten Darmabschnittes werden die beiden
gesunden Darmenden wieder miteinander verbunden, d. h. anastomosiert

Anastomoseninsuffizienz ... .. AufreiBen oder Undichtwerden einer Verbindung zwischen zwei anatomischen Strukturen
(Anastomose)

anorektal ................ ... den After und den Mastdarm (Rektum) betreffend

ANUS Austrittséffnung des Enddarms

Anus praeter ............... kinstlicher Darmausgang

Biopsie. ... Gewebeprobeentnahme

bougieren, kalibrieren ... .. ... dehnen, weiten (kalibrieren bedeutet (eine Weite) messen)

Dehydration ................ Austrocknung

Dysganglionose. . ............ Fehlverteilung der Nervenzellen

Enterokolitis .. ... (Dick-) Darmentzindung

Ganglien ... Anhdufung/Ansammlung von Nervenzellkdrpern im peripheren oder autonomen
Nervensystem; Ganglien werden auch als Nervenknoten bezeichnet

HSCR. .o Bezeichnung fir Morbus Hirschsprung im angloamerikanischen Raum

Hypoganglionose . ........... zu wenig Nervenzellen sind vorhanden

lleus....................... Darmverschluss

Histochemie ................ die ldentifikation von chemischen Gruppen und Komponenten in Gewebsschnitten
durch Farbreaktionen, die unter dem Mikroskop beobachtet werden

Histologie .. ................ Gewebelehre; Teilgebiet der Anatomie und Pathologie

Kolonkontrasteinlauf. .. ....... Roéntgenaufnahme des Dickdarms mit Kontrastmittel

kongenital .................. angeboren

Kontinenz . ................. Féhigkeit, Stuhl oder Urin zu einem selbstgewahlten Zeitpunkt an einem selbstbestimmten
Ort abzusetzen

Laparoskopie . .............. Bauchspiegelung; Eingriff mit Hilfe eines optischen Instruments innerhalb der Bauchhéhle

Manometrie ................ Druckmessung

Mastdarm .......... ... ... Enddarm

Megakolon . ................ sehr grof3e Dickdarmerweiterung

Mekonium. ................. Kindspech

Mukosa.................... Schleimhaut

Myektomie . ................. hier: Durchtrennung des SchlieBmuskelrings mit Entfernung eines schmalen Streifens, um
das straffe ,, Zu-Halten" zu durchbrechen und ein Wiederzusammenwachsen zu verhindern

Obstipation. . ............... Verstopfung

Peristaltik .................. Bewegungen des Darms zur Durchmischung und Weiterbeférderung des Darminhalts

rektal. ... oo den Enddarm betreffend

rektale-digitale Untersuchung . . Der Arzt untersucht mit dem Finger den Darmausgang und den Enddarm.

Rektum .................... Enddarm oder Mastdarm

Rektummanometrie . ......... Druckmessung im Enddarm

Rektosigmoid. .. ......... ... Rektum und s-férmiger Teil des Dickdarms (Sigma/Sigmoid)

Rektoskopie . ............... Mastdarmspiegelung

Rektumperforation........... Durchstof3en der Darmwand des Enddarms

Rektumstufenbiopsie .. ....... Gewebeprobenentnahme an mehreren Stellen des Rektums in verschiedener Hohe

Resektion. .................. operative Entfernung

Saugbiopsie. ... Entnahme von Gewebeproben mit einem speziellen Instrument, das ein kleines Stlick
Schleimhaut ansaugt

SepPSIS. . Blutvergiftung

Sonogramm Abdomen ... ... .. Ultraschall des Bauchraums

Sphinkter................... SchlieBmuskel

Sphinkterachalasie . .......... fehlende Erschlaffung des SchlieBmuskels

Stenose ... Engstellung, Verengung

Submukosa................. Gewebsschicht zwischen Schleimhaut und Muskelschicht

toxisches Megakolon ...... ... starke, entziindliche Dickdarmerweiterung mit Uberwucherung/Durchwanderung
der Darmwand durch Bakterien in Kombination mit einer Sepsis

transanal................... durch den Anus

Pseudoinkontinenz/ . .......... Enkopresis = Einkoten: Bei einer Uberlaufenkopresis oder Uberlaufinkontinenz (auch

Uberlaufinkontinenz/ Pseudo-Inkontinenz) liegt eine starke Verstopfung vor, diinner Stuhl [duft an den harten

Uberlaufenkopresis Stuhlballen vorbei, es kann aber keine vollstdndige Entleerung erfolgen; der Patient ist

scheinbar inkontinent.



Das Morbus Hirschsprung-Informationsblatt wurde nach bestem Wissen und Gewissen erstellt und lehnt sich
in den Grundsidtzen an die aktuellen Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fiir Kinderchirurgie in der Fassung
von 2010 an (AWMF Register Nr. 006/001 SI). Dariber hinaus basiert es auf Fachartikeln von Dr. Stefanie
Marzheuser, Prof. Dr. Peter Schmittenbecher und Dr. Peter Reifferscheid. Die Herausgeber stitzen sich
auflerdem auf die Beratung durch Mitglieder ihres wissenschaftlichen Beirats sowie der Pflege-Arbeitsgruppe.

Die Broschire erhebt keinen Anspruch auf Vollstindigkeit oder Einzigartigkeit. Sie kann nicht die Meinung
aller behandelnden Parteien wiedergeben, zumal sich die Diskussion Uber Behandlungsmdglichkeiten in einem
stetigen Fluss befindet.

Danke an die niederldndische Vereinigung Morbus Hirschsprung, www.hirschsprung.nl, die uns ebenfalls
wichtiges Informationsmaterial zur Verfligung gestellt hat, das von Frau Hillegonda Klaver tUbersetzt wurde
und auch Eingang in diesen Flyer gefunden hat
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