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Leitlinien der Deutschen Gesellschaft für Kinderchirurgie 

Morbus Hirschsprung des Rektosigmoids 

A. Schulze, G. Fitze

Definition und Epidemiologie 
Der Morbus Hirschsprung (Synonym: Aganglionose; wird in der angloamerikanischen 
Literatur häufig als HSCR abgekürzt) ist eine angeborene Fehlbildung des enteralen 
Nervensystems, die durch das fehlende Einwandern der enteralen Nervenzellen des Plexus 
submucosus (Meißner) und des Plexus myentericus (Auerbach) während der 6. bis 12. SSW 
charakterisiert ist und zu einer funktionellen Stenose des betroffenen Darmabschnittes führt. 
In Mitteleuropa besteht für diese Erkrankung eine Inzidenz von ca. 1 zu 5000 
Lebendgeborenen. In Abhängigkeit von der Ausprägung der Erkrankung wird eine bis zu 
viermal-höhere Inzidenz beim männlichen Geschlecht beobachtet. 
Die Aganglionose ist regelhaft vom Anus über ein individuell unterschiedlich langes Segment 
oralwärts ausgeprägt. Sie ist häufig auf das Rektosigmoid beschränkt (ca. 80-85 % aller 
Patienten; sogenannte kurzstreckige Aganglionose)1. Seltener betrifft die Aganglionose das 
halbe (10-15%) oder das gesamte Kolon (Zülzer-Wilson-Syndrom, ca. 5%) bzw. kann sehr 
selten auch weiter nach oral reichende Darmabschnitte und im Extremfall den gesamten 
Gastrointestinaltrakt (1%) betreffen. Die Entität des sogenannten Ultrakurzen Morbus 
Hirschsprung wird in dieser Leitlinie nicht thematisiert, da deren Existenz sehr kontrovers 
diskutiert wird und sich in der Literatur einschließlich der ERNICA-Empfehlungen zum 
Rektosigmoidalen Morbus Hirschsprung dazu keine verlässlichen Angaben finden.2,3  
In ca. 70 % der Patienten tritt die Fehlbildung als isolierte Erkrankung auf, bei ca. 12 % 
werden chromosomale Aberrationen nachgewiesen und bei ca. 18 % der Patienten werden 
zusätzliche angeborene Fehlbildungen beschrieben ohne dass eine Zuordnung zu einem 
Syndrom möglich ist. Allgemein ist der Morbus Hirschsprung eine multifaktoriell 
determinierte, angeborene Fehlbildung mit einem durchschnittlichen Wiederholungsrisiko 
von 4 %. Dieses wird aber durch das Geschlecht und die Länge der Aganglionose modifiziert 
und variiert zwischen 2 und 33 % (Fall des höchsten Risikos: männlicher Neugeborener von 
einer Mutter mit einer langen Aganglionose).4 
Es wird heute allgemein davon ausgegangen, dass der Morbus Hirschsprung zu einem großen 
Teil genetisch determiniert ist, wobei eine multigenische Vererbung angenommen wird. Als 
Hauptgenort ist das RET-Protoonkogen auf dem Chromosom 10 beschrieben. In diesem Gen 
werden bei bis zu 50 % der familiären und bei bis zu 20 % der sporadischen Fälle 
Keimbahnmutationen nachgewiesen, die zu einer verminderten Funktion des Proteins führen.5 

Klinik 
Häufig wird die Diagnose Morbus Hirschsprung auf Grund der ausgeprägten klinischen 
Symptomatik in der Neugeborenen-Periode gestellt.6 Bis 5 % dieser Kinder sind 
Frühgeborene.7 Eine Diagnosestellung pränatal ist aufgrund fehlender sonographischer 
Hinweise nicht möglich. 
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Klinische Merkmale sind:8  

- verspäteter Mekoniumabgang ist Leitsymptom (>24 h nach Geburt; 76 bis 94 %)6,8–10 
- abdominale Distension (>90%) 
- Erbrechen (>85%), Meteorismus, Subileus- / Ileussymptomatik 
- Enterokolitis in der Neugeborenenperiode  
- explosionsartiger Stuhlentleerung nach rektaler Untersuchung  

 
Nach der Neugeborenenperiode hinzukommend (meist ab Nahrungsumstellung): 

- schwere chronische Obstipation 
- Gedeihstörung 
- klinisches Bild eines Ileus- bzw. Subileus mit ggf. toxischem Megakolon 

 
Diagnostik 
Zur diagnostischen Abklärung eines Morbus Hirschsprung kommen verschiedene Methoden 
routinemäßig zur Anwendung:  

- die histologische Untersuchung von Stufenbiopsien des Enddarms 
- der Röntgen-Kontrasteinlauf  

Als beweisend für den Morbus Hirschsprung ist letztlich nur die histologische Untersuchung 
anzusehen. Die Indikation zur Durchführung der Diagnostik sollte im Verdachtsfall auch im 
Neugeborenenalter gestellt werden, da die folgende frühe Therapie in Form der 
Durchzugsoperation hinsichtlich Kontinenz und Obstipation ein besseres Outcome 
verspricht.11 
 

1. Die histologische, histochemische und immunhistochemische Diagnostik: 
Die histologische Diagnostik stellt den Goldstandard für die Diagnosestellung dar und sollte 
von einem mit der Diagnostik erfahrenen Histopathologen durchgeführt oder ein solcher zu 
Rate gezogen werden. Die Proben werden abhängig von der Expertise der jeweiligen Klinik 
als Rektumsaugbiopsie in mehreren Etagen oder als Streifenbiopsien auf mindestens zwei 
Höhen gewonnen. Die distale Biopsie sollte hierbei minimal 2 cm oberhalb der Linea dentata 
gewonnen werden, um einen falsch negativen pathologischen Befund zu vermeiden.12 Um die 
Aussagekraft zu optimieren, wird die Entnahme von Biopsien mit einem Mindestdurchmesser 
von 3 mm mit enthaltener Submukosa an mindestens einem Drittel des Präparats empfohlen.13 
Bei der Anfertigung der Schnittpräparate ist zwingend auf die Ausrichtung des Präparates zu 
achten, sodass in möglichst vielen Präparaten ein Querschnitt der Probe durch Mucosa, 
Lamina Muscularis mucosae und Submucosa zur Darstellung kommt. 
 
Folgende Kriterien sprechen für das Vorliegen eines Morbus Hirschsprung:  

- Fehlen der intramuralen Ganglienkomplexe (Plexus myentericus und Plexus 
submucosus) bzw. einzelner Ganglienzellen in der H&E-Färbung sowie in der 
immunhistochemischen Färbung der Ganglien und Nervenfasern mit einem 
Antikörper gegen Calretinin12,14.  

- Hyperplasie der cholinergen Nervenfasern in der histochemischen Färbung der 
Acetylcholinesterase (AChE)15 sprechen für das Vorliegen einer Aganglionose. 
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Die histochemische Färbung der Acetylcholinesterase, welche durch die Notwendigkeit der 
Anfertigung von Kryoschnitten aufwändig in der Durchführung ist, kann wahlweise durch die 
immunhistochemische Färbung des Cholin-Transporters (ChT) ersetzt werden, welche an den 
routinemäßig angefertigten Formalin-fixierten und in Paraffin eingebetteten Präparaten 
möglich ist16.  
 
Alternativ oder in Ergänzung zur Anfärbung von Calretinin wurden weitere Marker für die 
Darstellung neuronaler Fasern erprobt, z.B. Peripherin17 oder MAP218. 
 
Bei nicht eindeutiger Histologie und insbesondere bei Präparaten von Patienten in der ersten 
drei Lebensmonaten wird empfohlen, wenn möglich eine Kombination aus mehreren 
immunhistochemischen Markern zu verwenden, um die Diagnosesicherheit zu erhöhen.3,19  
 

2. Der Röntgen-Kontrasteinlauf: 
- oralwärts des unterschiedlich lang ausgeprägten engen, aganglionären Segmentes stellt 

sich eine trichterförmige Übergangszone dar, die in den gesunden oft massiv 
erweiterten ganglionären Darm überleitet 

- Empfehlung zur präoperativen Durchführung, um die Höhe des aganglionären 
Segments abschätzen zu können3 

- Bei fehlendem Nachweis eines Kalibersprungs und eindeutiger histologischer 
Diagnose steigt die Wahrscheinlichkeit für das Vorliegen eines langstreckigen 
aganglionären Segments. 

Dieser Befund kann sich vor allem bei weiblichen Neugeborenen und kleinen Kindern oder 
nach Anlage eine Anus praeter nur sehr diskret darstellen - Fehlinterpretation möglich.20 Die 
diagnostische Spezifität liegt allgemein zwischen 76 und 92 %.   
 
 
 

3. Die molekulargenetische Diagnostik: 
Neben einer Reihe von Genen mit einer Assoziation zum Morbus Hirschsprung hat das RET-
Protoonkogen für die Ätiologie der Erkrankung die größte Bedeutung. Da bei den 
langstreckigen Aganglionosen die Wahrscheinlichkeit des Vorliegens einer kausalen 
Keimbahnmutation in diesem Gen bis zu 50 % beträgt, wird die Untersuchung des RET-
Protoonkogens in dieser Subpopulation von Patienten empfohlen. Außerdem ist bekannt, dass 
selten der Morbus Hirschsprung in Kombination mit einem MEN2-Syndrom ausgeprägt 
werden kann. Dieser Phänotyp ist mit spezifischen Mutationen des RET-Protoonkogens 
assoziiert, sodass ein Screening dieser Genorte bei jedem Patienten empfohlen wird, da dies 
eine prophylaktische Therapie bezüglich des MEN2-Syndroms ermöglicht. 21,22 
 
Differentialdiagnostik 
Als wesentliche Differentialdiagnosen zu Morbus Hirschsprung in der Neugeborenen-Periode 
sind zu nennen: 

- der Mekoniumileus 
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- das Vorliegen einer anderen Malformation des Intestinums isoliert oder in 
Kombination mit einem Morbus Hirschsprung 

- andere Anomalien des enteralen neuronalen Systems (chronische intestinale Pseudo-
Obstruktion)23,24 

- andere funktionelle intestinale Störungen als Folge von maternalen Infektionen oder 
Intoxikationen 

- Obstipation ohne Nachweis eines Morbus Hirschsprung bei RET-Mutation im Rahmen 
eines multiplen endokrinen Neoplasiesyndroms Typ 2 (MEN2B)25 

 
Präoperatives Management 

- Sicherstellung einer suffizienten Darmentlastung mittels täglicher Einläufe mit NaCl 
0,9% via Darmrohr; Die Eltern können angeleitet werden, diese zu Hause 
durchzuführen.  

- In Patienten, bei denen präoperativ keine suffiziente Darmentlastung mittels täglicher 
Natriumchlorid-Einläufe erreicht werden kann oder Komplikationen wie eine 
therapierefraktäre Enterokolitis oder Darmperforation vorliegen, ist die primäre 
Anlage eines Anus praeter notwendig.3 Dabei richtet sich die Höhe der Anlage nach 
der Länge der Aganglionose, um die spätere definitive Resektion nicht zu behindern.  

- bei Patienten mit Anus praeter ein bis zwei Wochen präoperativ Vorbereitung der 
perianalen Haut durch tägliche Auflage von Stuhl aus dem Stoma, um die Ausprägung 
der postoperativen Hautirritationen zu verringern 

 
Operative Therapie und postoperatives Management 
Die Therapie des Morbus Hirschsprung ist immer eine operative. Entsprechend der 
europäischen Leitlinie des Europäischen Referenz-Netzwerks ERNICA 3 sollte diese 
ausschließlich in Zentren erfolgen, welche folgende Kriterien erfüllen: 

- Verfügbarkeit von mindestens zwei Kinderchirurgen, die eine Durchzugsoperation 
durchführen können 

- Expertise in radiologischer und histopathologischer Diagnostik des Morbus 
Hirschsprung 

- Vorhandensein kinderanästhesiologischer und kinderintensivmedizinischer 
Expertise rund um die Uhr 

- Gewährleistung der ambulanten Nachsorge durch ein multidisziplinäres Team bis 
zum vollendeten 18. Lebensjahr 

- frühestmögliche Information der Patienten und ihrer Familien über bestehende 
Selbsthilfeorganisationen und über die existierenden AWMF- und ERNICA- 
Leitlinien 

- Gewährleistung der Behandlungsqualität durch Qualitätskontrolle 
 
Die operative Therapie sollte acht bis zwölf Wochen nach Diagnosestellung erfolgen, wenn 
das Kind gut gedeiht, eine suffiziente Darmentlastung mittels Einläufen erfolgen konnte und 
keinerlei Anzeichen einer Enterokolitis vorliegen.3 Das Ziel der operativen Therapie besteht 
einerseits in der vollständigen Resektion des aganglionären Segmentes bei andererseits 
Schonung der nervalen und muskulären Strukturen des Beckenbodens unter Erhalt der 
Funktion von Blase, Urethra sowie insbesondere unter dem Erhalt der analen Sphinktere.  
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Vor Durchzugsoperationen ist die Gabe einer Einzeldosis eines Breitspektrum-Antibiotikums 
empfehlenswert. Eine längerfristige Antibiotikagabe, auch nach Durchzugsoperation hat sich 
nicht als vorteilhaft erwiesen.26 Zur Antibiotikaprophylaxe bei Stoma-Anlage und –
Rückverlagerung kann aufgrund der nicht eindeutigen Studienlage keine Empfehlung gegeben 
werden.  
 
Als klassische Operationsverfahren sind etabliert: 

- die abdominoperineale Rektosigmoidektomie (Swenson, 1948)27 
- die transabdominale Rektosigmoidektomie (State-Rehbein, 1952/1958)28 
- die retrorektale, transanale Durchzugsmethode (Duhamel, 1956)29 

- die endorektale, transanale Rektosigmoidektomie (Soave, 1963)30 (transanal 
endorectal pull-through, TERP) 

Diese vier klassischen Methoden führen zu vergleichbaren funktionellen Spätergebnissen. Sie 
sind alle durch einen transabdominal, offen chirurgischen Zugangsweg und initial durch ein 
dreizeitiges Vorgehen charakterisiert. 
 
Durch Einführung minimal-invasiver Operationstechniken, welche eine transanale 
endorektale und/oder laparoskopische Präparation beinhalten, wird der offen chirurgische 
Zugang zur Abdominalhöhle nun häufig vermieden: 

- modifizierte Operation nach Swenson (1996)31 
- transanale endorektale Durchzugsoperation (De la Torre, 1998)32 
- laparoskopisch assistierte, modifizierte Operation nach Duhamel (1999)33 
- transanale modifizierte Operation nach Soave (1999)34 
- Operation nach Georgeson (1999)35 

 
In der Praxis wird überwiegend der transanalen endorektalen Durchzugsoperation (TERP) 
sowie der laparoskopisch durchgeführten Durchzugsoperation nach Duhamel der Vorzug 
gegeben36. Hinsichtlich des funktionellen Outcomes (Obstipation und Kontinenz) zeigten 
diese Verfahren in einer Metaanalyse trotz sehr heterogener Datenlage eine Überlegenheit 
gegenüber den offenen Operationsverfahren.37 Bezüglich der Rate an Strikturen und 
Enterokolitiden konnte hingegen kein signifikanter Unterschied festgestellt werden. Es sollte 
die Methode durchgeführt werden, in welcher die jeweilige Klinik über die meiste Expertise 
verfügt, einschließlich des Managements von postoperativen Komplikationen und der 
Nachsorge. 3 
 
Wichtige Aspekte der operativen Therapie: 

- Eine transanale Resektion sollte in einem Mindestabstand von 0,5-1 cm proximal der 
Linea dentata beginnen, um den Sphinkterapparat zu schonen.32,38–40  

- Die Länge der nach dem Durchzug verbleibenden Muskelmanschette sollte nicht zu 
lang gewählt werden oder es sollte eine dorsale Spaltung erfolgen. 41 

- Durch unterschiedlich lang ausgeprägte hypoganglionäre Übergangssegmente kann die 
Bestimmung des zu resezierenden Darmsegmentes problematisch sein. So kann die 
Höhe des oralen Absetzungsrandes entweder intraoperativ durch eine 
Schnellschnittdiagnostik bestimmt werden oder im Rahmen von separaten 
transabdominal vorgenommenen extramukösen Stufen-Biopsien erfolgen.41,42 Der 
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orale Resektionsrand sollte einen Mindestabstand von 5-10 cm zu der ersten 
Stufenbiopsie mit unauffälligem Befund betragen.3  

 
Komplikationen und Prognose 
Frühkomplikationen 

- perianale Hautirritation (bis 44%)43 
- Wundinfektion (10 bis 15 %) 
- frühe anorektale Stenose (bis 20 %)44 mit konsekutiver Dilatationsbehandlung 
- Anastomoseninsuffizienz (bis 2 %)44 
- Ileus 

 
Spätkomplikationen 

- Inkontinenz (durchschnittlich ca. 8 %) 
- fortbestehende Obstipation (bis 30 %) bedingt immer eine Abklärung hinsichtlich des 

Vorliegens eines aganglionären bzw. hypoganglionären Restsegmentes bzw. der 
Achalasie des M. sphinkter ani internus 

- Ausbildung einer Anastomosenstriktur 
- Hirschsprung-assoziierte Enterokolitis (sehr inhomogene Angaben, teilweise bis 40 %) 

  
Allgemein bestehen zwischen den verschiedenen operativen Methoden hinsichtlich der 
Komplikationsrate keine signifikanten Unterschiede, wobei bestimmte operationsstrategische 
Aspekte eine Verschiebung in die eine oder andere Richtung bedingen.41,45–49 
 
Die Prognose hängt allgemein von der Ausdehnung der Aganglionose ab. Langstreckige 
Aganglionosen sind häufiger mit Komplikationen assoziiert, die auch im Langzeitverlauf die 
Lebensqualität beeinträchtigen, als die kurzstreckigen Aganglionosen. Studien für andere 
seltene angeborene Fehlbildungen (Blasenekstrophie, Gallengangsatresie) haben gezeigt, dass 
die Prognose und die Patientensicherheit auch positiv beeinflusst werden, wenn die Operation 
durch einen in der Durchführung der Prozedur erfahrenen Kinderchirurgen erfolgt.50–52 
Insgesamt wird von 87% der Patienten mit einem Morbus Hirschsprung die Lebensqualität als 
zufrieden stellend oder gut eingeschätzt.53–56  
 
Therapie ausgewählter Komplikationen 

Hirschsprung-assoziierte Enterokolitis 
- Risikofaktoren: positive Familienanamnese, langstreckiger Morbus Hirschsprung, 

Down Syndrom, vorangegangene Enterokolitis-Episoden57 
- Symptome: Diarrhoe, übelriechender oder blutiger Stuhl, explosionsartige Entleerung, 

Fieber (HAEC-Score ≥ 4 58) 
- Therapie: Bei Verdacht großzügige Indikation zur stationären Therapie mit 

Rehydrierung, intravenöser Antibiotikatherapie und Durchführung rektaler Spülungen. 
- Therapieoptionen bei rezidivierender HAEC: Botox-Injektion in den internen 

Analsphinkter59,60, prophylaktische Antibiotikatherapie (Indikation zurückhaltend 
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stellen). Ein Therapie-Versuch mit Probiotika zur Behandlung einer intestinalen 
Dysbiose ist möglich, deren Wirksamkeit ist jedoch nicht wissenschaftlich belegt.61  

- Diagnostikoptionen bei rezidivierender HAEC: Ausschluss einer zugrundeliegenden 
persistierenden Obstruktion62 oder chronisch entzündlichen Darmerkrankung.63 

 

Management von Patienten mit persistierender Stuhlinkontinenz 

Hat der Patient mit uneingeschränkter intellektueller Entwicklung trotz frühzeitiger 
Diagnosestellung und operativer Therapie mit dem vollendeten vierten Lebensjahr keine 
suffiziente Stuhlkontrolle erreicht, ist weitere Diagnostik nach der Ursache angezeigt.64 
Ursächlich steht eine primäre Inkontinenz als Folge eines hypermotilen oder kurzen Darms 
sowie eine sekundäre Inkontinenz als Folge einer Obstipation (sogenannte Überlauf-
Inkontinenz) bei Obstruktion oder Hypomotilität des Darms gegenüber, wobei die 
Symptomatik jeweils nicht auf Patienten jenseits des vierten Lebensjahrs beschränkt ist.  
 
Diagnostik: 

- Stuhlgangs- und Ernährungsanamnese, Beurteilung des Gedeihens 
- Durchführung einer klinischen Untersuchung in Narkose (Evaluation des 

Sphinkterkomplexes, ggf. in Kombination mit einer Rektomanometrie und/oder 
Sphinktersonographie)65 

- Kolon-Kontrastdarstellung oder Sonographie Abdomen (Darmweitenbeurteilung) 
- ggf. erneute Gewinnung von Stufenbiopsien zum Ausschluss einer persistierenden 

Transitionszone66 
 
Liegt eine chirurgisch therapierbare, morphologische Ursache (Striktur, Darmrotation in 
Folge der Durchzugsoperation, umgeschlagene Muskel-Manschette67) zugrunde, sollte ein 
chirurgischer Zweiteingriff erwogen werden.68,69 Ist morphologisch keine Ursache feststellbar 
oder der Sphinkterkomplex geschädigt, erfolgt die Therapie konservativ: 
 
Bei Nachweis einer Obstipation mit Überlaufenkopresis ist zunächst die Dekompression 
durch Laxantien und eine kurze Serie von Einläufen (z.B. mit 10% Glycerol) bis zur 
vollständigen Darmentleerung angezeigt. Führt die anschließende Einstellung auf orale 
Laxantien nicht zum Erfolg, kann ein Therapieversuch mit Injektion von Botox intrasphinktär 
durchgeführt werden. 
Der hypermotile Darm, welcher im Fall einer Inkontinenz bei sicherem Ausschluss einer 
Überlaufenkopresis am wahrscheinlichsten vorliegt, kann zunächst dietätisch sowie 
medikamentös mit Loperamid und Pektin behandelt werden.   
Die Indikation zur Durchführung eines „bowel managements“ (regelmäßige Darmentleerung 
durch Irrigation) besteht dann, wenn die zuvor genannten Maßnahmen bei sicherer 
Compliance der Patienten nicht zum Erfolg führen beziehungsweise dann, wenn die Ursache 
der vorliegenden Inkontinenz in einer Schädigung des Sphinkterkomplexes begründet liegt.70 
 
Nachsorge 
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Als Voraussetzung für die Sicherstellung eines optimalen Therapie-Ergebnisses über die 
operative Therapie hinaus gilt die Durchführung einer regelmäßigen, strukturierten 
Nachbetreuung der Patienten durch den mit dem Krankheitsbild vertrauten Kinderchirurgen. 
Dieser ist als Teil eines interdisziplinären Teams, bestehend aus Kollegen weiterer 
Fachdisziplinen (Gastroenterologie, Ernährungsberatung, Sozialarbeit, spezialisierte 
Sprechstunden-Pflegekräfte, Psychotherapeuten, ggf. Urologie/Gynäkologie, Humangenetik) 
in der Lage, Komplikationen frühzeitig zu erkennen und die entsprechenden Therapien 
einzuleiten. 
 
Schlüsselphasen der ambulanten Nachsorge: 

- direkt postoperativ Anleitung der Eltern zum Management der perianalen 
Hautirritationen durch spezialisierte, erfahrene Pflegekräfte 

- schmerzfreie Durchführung einer einmaligen Kalibrierung der Anastomose (Ziel: 
Hegar 12) zwei bis drei Wochen postoperativ. Eine regelmäßige Bougierung 
hiernach reduziert nicht das Risiko der Entstehung einer Striktur im Anastomosen-
Bereich oder des Auftretens von Enterokolitiden.71,72 

- Durchführung engmaschiger ambulanter Kontrolle in den ersten zwei bis drei Jahren 
nach der Durchzugsoperation, da in dieser Zeit Komplikationen am häufigsten 
auftreten.53 Danach sollten mindestens zweijährliche Kontrollen erfolgen. 

- Erreichung der Symptomkontrolle oder gar -freiheit, insbesondere bezüglich der 
Kontinenz und des Auftretens von Enterokolitiden bis zur Einschulung zur 
Ermöglichung einer optimalen sozialen Integration. 73  

- Die Stärkung der Gesundheitskompetenz der Patienten durch Edukation und 
Einbeziehung in Therapieentscheidungen ab der Pubertät kann die Transition in die 
Erwachsenen-Medizin erleichtern. Spätestens in dieser Phase sollte auch Themen wie 
Sexualität und Vererbungsrisiko des Morbus Hirschsprung Aufmerksamkeit geschenkt 
werden.74–76  

- Vermittlung der Patienten in die Betreuung durch die Kollegen der Erwachsenen-
Medizin (Transition) um das vollendete 18. Lebensjahr, jedoch bestenfalls beginnend 
mit dem 16. Lebensjahr 

 
Die Einbeziehung der Familienangehörigen in das Nachsorge-Konzept zur gemeinsamen 
Festlegung von Therapie-Schwerpunkten und Besprechung der Therapie–Möglichkeiten ist 
zum einen hinsichtlich der Compliance, zum anderen hinsichtlich der Reduktion familiärer 
psychologischer Komorbiditäten wichtig.73,77 Die Patienten-Organisation SoMA e.V. bietet 
den Betroffenen und ihren Familien während des gesamten Verlaufs Unterstützung in Form 
von Informationsmaterial und interaktiven Kursangeboten an und fungiert als Plattform für 
den Austausch mit anderen Betroffenen. 
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Verfahren zur Konsensfindung  
 
Erstellung im Auftrag der Deutschen Gesellschaft für Kinderchirurgie. Ziel war die Abstimmung und 
Aktualisierung der Leitlinie zum Management dieser angeborenen Erkrankung mittels Delphi-
Konferenzen. Die namentlich aufgeführten Mitglieder der Lenkungsgruppe Leitlinien der Deutschen 
Gesellschaft für Kinderchirurgie, Dr. Göbel, Prof. Wessel, PD Dr. Lieber, Prof. Schmittenbecher, Dr. 
Leutner und Dr. Krickeberg fungierten als Expertengruppe.  
Die Konsentierung hat im Delphi-Verfahren schriftlich per mail stattgefunden. Es wurden insgesamt 4 
Delphi-Runden benötigt. Die Rückmeldung erfolgten per mail. Entweder wurde dem Inhalt 
zugestimmt oder es konnten Änderungsvorschläge eingebracht werden. 
Die Selbsthilfegruppe der Kinder mit Anorektalen-Fehlbildungen und Morbus Hirschsprung (SoMA) 
war aktiv an der Erstellung dieser Leitlinie beteiligt. 
Da es sich um eine S1 Leitlinie handelt und nur begrenzte Ressourcen vorliegen, wurden nicht alle 
mit der Erkrankung beteiligten Fachgesellschaften involviert. Für die nächste Überarbeitung ist die 
Einbindung der GPR (Gesellschaft für Pädiatrische Radiologie) vorgesehen. 
Interessen und Umgang mit Interessenkonflikten: Die Interessenerklärungen wurden mit dem 
AWMF Formblatt erhoben und auf thematische Relevanz und auf geringe, moderate und hohe 
Interessenkonflikte von Herrn Leutner bewertet. Die Erklärung von Herrn Dr. Leutner wurde 
von Herrn Prof. Schmittenbecher bewertet. Es gab keine Interessenkonflikte, die eine 
Konsequenz erforderlich gemacht hätte. Gemäß der AWMF-Regel haben wir die 
Interessenkonflikte wie folgt kategorisiert:  

- Vorträge für die Industrie als gering (Management: Limitierung von 
Leitungsfunktionen) 

- Berater- und Gutachtertätigkeit/Drittmittelforschung als moderat (Management: führt 
zur Stimmenthaltung)  

- Eigentümerinteressen wie Patente sowie eine überwiegende Tätigkeit für die Industrie 
als hoch (Ausschluss von Beratungen) 
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