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MORBUS HIRSCHSPRUNG

Morbus Hirschsprung ist eine angeborene, seltene

Fehlbildung des Darms. Vom Darmausgang aufwarts
fehlen die Nervenzellen, die die Darmbewegungen und
somit den Transport des Darminhalts ermdéglichen.

Ein Fehlen dieser Nervenzellen, genannt ,Ganglienzellen”,
flihrt zu Verstopfung bis hin zum Darmverschluss und benétigt
kinderchirurgische Behandlung. Die Auspragung und der
Behandlungsverlauf von Morbus Hirschsprung knnen
individuell sehr verschieden sein.

Schritt fiir Schritt

Dieses Informationsblatt gibt einen Uberblick iiber die
wichtigsten Stationen - von den ersten Symptomen
Uber die Diagnose, Operation und Nachsorge bis ins
Erwachsenenalter.
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1 sympTOME ( ’

Zu den haufigsten Symptomen zahlen:

> Kein Abgang von Mekonium (= Kindspech,
erster Stuhl) oder verzégerter Abgang
(spater als 24-48h nach der Geburt)

> Verstopfung

> Erbrechen

> Aufgeblahter Bauch

> u.U. .explosionsartige” Entleerung von
Stuhlund Luft

> Probleme mit Nahrungsaufnahme

> Enterocolitis (schwere Darmentziindung,
die lebensbedrohlich sein kann und sofor-
tige medizinische Behandlung erfordert)

> schlechtes Gedeihen

Bei manchen Kinder entwickeln sich
Symptome erst mit der Zeit, z.B. bei Um-
stellung von Muttermilch auf feste Nahrung.

Das wird gemacht

> Ultraschall

> Darmspulungen helfen, den Darm ausrei-
chend zu entleeren. (Vorsicht: Diese dirfen
nur nach Ricksprache mit Hirschsprung-
spezialisierten Kinderchirurg*innen durch-
geflihrt werden!)

> Gelingt es nicht, den Darm durch Darm-
spllungen zu entlasten, muss unter
Umstanden voriibergehend ein Stoma an-
gelegt werden (kiinstlicher Darmausgang).

Das sind die Ziele

Die Diagnose ,Morbus Hirschsprung” wird
in Erwégung gezogen.

Der Darm wird entlastet und der Gesund-
heitszustand des Kindes stabilisiert sich.

Das brauchen die Eltern jetzt

> Gute Kommunikation mit den Behandlern
> Ggf. psychologische Unterstlitzung
> Beratung hinsichtlich weiterer Hilfen

WICHTIG! Checkliste ,Symptome”

Die Checkliste ,Symptome” hilft Eltern
herauszufinden, ob ihr Kind von Morbus
Hirschsprung betroffen sein kdnnte.

SELTENE FEHLBILDUNG

2 DIAGNOSE

AusschlieBlich Darm-Biopsien
(Entnahme von Gewebeproben aus
dem Darm und deren Untersuchung
im Labor) bestatigen die Verdachts-
diagnose ,Morbus Hirschsprung".

Das wird gemacht

> Die Biopsien werden durch Kinder-
chirurgen in mehreren Stufen ober-
halb des Anal-Kanals entnommen.

> Es gibt verschiedene Methoden der
Biopsie-Entnahme: Dies liegt im
Ermessen der behandelnden Klinik.

Die Elternlernen, ihr Kind in der

Zwischenzeit bis zur OP zu versorgen.

Mdglicherweise bendtigt es:

> Medikamente

> Darmspdlungen

> Versorgung des kiinstlichen Darm-
ausgangs (Stoma)

Das sind die Ziele

> Rechtzeitige Diagnosestellung
> Gute Versorgung des Kindes bis
zur Operation

Das brauchen die Eltern jetzt

> Ggf. Unterstltzung durch
spezialisierte Pflege bzw. Stoma-
therapeuten

WICHTIG! Checkliste ,Diagnose”

Die Checkliste ,Diagnose” hilft,
in dieser Phase die richtigen Fragen
zu stellen.

Um Sicherheit Gber die Wahl der
Klinik zu gewinnen, kann auch die
Checkliste ,Zweitmeinung” hilfreich
sein.

Download-Link
zu allen
Checklisten

Etwa 1von 4000-5000 Kindern wird mit Morbus Hirschsprung geboren. Morbus
Hirschsprung ist damit eine seltene Fehlbildung, die nur von spezialisierten und

erfahrenen Fachleuten behandelt werden sollte.

Die operative Behandlung ist anspruchsvoll und gehért nicht zum allgemeinen
Kdénnen eines Kinderchirurgen. Auch die Beurteilung der Gewebeproben durch die
Pathologie (Biopsien) erfordert bei Morbus Hirschsprung Fachwissen und Erfahrung.

Ausschlaggebend fiir die spatere Darmfunktion sind:

> Eine korrekte Diagnose beztiglich der Ausdehnung des aganglionéren (nicht
ausreichend mit Nerven versorgten) Darmabschnitts

> Die fachgerechte Durchflihrung der komplexen Korrektur-Operation

> Es geht letztlich um die spatere Lebensqualitat Ihres Kindes: Bei Unsicherheit
oder Unklarheiten sollten Sie sich deshalb eine Zweitmeinung einholen.

(Mehr Infos: Checkliste ,Zweitmeinung”)

3 opERATION

Die Operation, bei der der fehlgebildete Teil des Darms
entfernt wird, findet in der Regel 2-3 Monate nach
Diagnosestellung statt. Das Kind sollte sich zum Zeit-
punkt der Operation in gutem Allgemeinzustand befinden,
ohne Zeichen einer Entziindung im Darm (Enterocolitis).

Das wird gemacht

Vor der Korrektur-OP: Mégliche Mittel zur Bestimmung

der Lange des betroffenen Darmstiicks:

> Kontrastmitteleinlauf/Réntgen

> An mehreren Stellen laparoskopisch entnommene
Biopsien(,colonic mapping”), insbesondere bei Verdacht
auf langstreckigen Morbus Hirschsprung.

Wahrend der Korrektur-OP:

> Schnellschnitt-Biopsien” zur Uberpriifung des
verbleibenden Darms auf gesunde Nervenzellen

> Einhaltung des Mindestabstands von 5 mm zur
.Linea dentata” (Vgl. Schautafel ,Analkanal”)

> Stoma: Sofern das Kind einen kiinstlichen Darmausgang
hat, kann dieser entweder in der gleichen OP oder in
einer spateren OP riickgangig gemacht werden.

Das sind die Ziele

> Korrekte Bestimmung und Entfernung des nicht
gesunden Darmsegments

> Erhaltung des Analkanals

> Schonung der SchlieBmuskulatur

Das brauchen Eltern jetzt

> Informationen zur Durchfiihrung der OP

> Aufklarung Gber mdgliche Risiken und zu erwartende
Schwierigkeiten direkt nach der Operation

> Infos zu pflegerischen Hilfestellungen postoperativ

> RegelméBige Nachsorge in der Klinik

> Psychologische Unterstltzung

> Sozialrechtliche Informationen:
DE: Evtl. Beantragung von Pflegegrad und Grad der
Behinderung/Schwerbehindertenausweis
AT: Evtl. Antrag auf erhéhte Familienbeihilfe/Pflegegeld

WICHTIG! Checkliste ,Operation”

Die Checkliste ,Operation” hilft Eltern bei der Einschéat-
zung, ob ihr Kind flr die Operation in den richtigen
Handen ist. Auch fiir die Checkliste ,Zweitmeinung”ist
jetzt derrichtige Zeitpunkt.

WICHTIG!

Eltern missen in jeder Phase in Ruhe dariiber
entscheiden, wo und wie ihr Kind am besten
weiterbehandelt werden soll. Die Hirsch-
sprung-Checklisten der SOMA kdnnen bei
diesen Entscheidungen helfen.

() Details und weitere Infos:

¥ Checkliste ,Symptome”
¥ Checkliste ,Diagnose”

¥ Checkliste ,Operation”

¥ Checkliste ,Zweitmeinung”

Download unter: soma-ev.de/downloads
soma-austria.at/downloads



https://www.soma-ev.de/downloads/
https://soma-austria.at/downloads/
https://soma-austria.at/wp-content/uploads/2022/02/SoMA_Morbus-Hirschsprung_Schautafel_Analkanal_02-2022.pdf
https://soma-austria.at/wp-content/uploads/2022/03/SoMA_Morbus-Hirschsprung_Checkliste_Symptome.pdf
https://soma-austria.at/wp-content/uploads/2022/03/SoMA_Morbus-Hirschsprung_Checkliste_Diagnose.pdf
https://soma-austria.at/wp-content/uploads/2022/03/SoMA_Morbus-Hirschsprung_Checkliste_Operation.pdf
https://soma-austria.at/wp-content/uploads/2022/03/SoMA_Morbus-Hirschsprung_Checkliste_Zweitmeinung.pdf
https://soma-austria.at/downloads/
https://soma-austria.at/downloads/
https://soma-austria.at/downloads/
https://soma-austria.at/downloads/
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‘l' NACHSORGE & KONSERVATIVE THERAPIEMOGLICHKEITEN

Es gibt Kinder, die postoperativ keine Probleme haben. Da es sich jedoch um eine seltene, komplexe Fehlbildung handelt, ist es dringend erforderlich,
dass allen Menschen mit Morbus Hirschsprung sowohl kurz- als auch langfristig eine begleitende, angemessene Nachsorge zur Verfiigung steht.

Postoperative Schwierigkeiten kdnnen,
miissen aber nicht auftreten!

Mdgliche Probleme in den Tagen und Wochen
nach der OP:

> Direkt nach der OP kdnnen Wundheilungs-
schwierigkeiten auftreten.

> Inden Wochen nach der OP treten oftmals
haufige, flissige Stiihle auf sowie wunde
Haut im Analbereich.

Mdgliche Probleme langfristig nach der OP:

> Durchfélle und Wundsein

> Fortbestehende Verstopfung

> Stark angespannter SchlieBmuskel
(Sphinkterachalasie)

> Enge der Narbe (Stenose)

> Darmentziindung (Enterocolitis)

> Erndhrungs- und Gedeihschwierigkeiten

Die Ursache fir ggf. fortbestehende Durchfal-
le/Verstopfung sollte von kinderchirurgischer

Seite abgeklart werden.
/.\ -

5 SCHULEINTRITT ]

Nachsorgetermine kénnen unter Umstanden

nun in zeitlich gréBeren Absténden stattfinden.

Hilfreiche Fragen

> Wie ist die Lebensqualitat des Kindes?

> Kann es ohne gréBere Beeintrachtigungen an
den Aktivitaten Gleichaltriger teilnehmen?

> Welche MaBnahmen kénnten die Stuhlgangs-
Situation ggf. noch verbessern?

> Welche integrativen Unterstitzungsmaoglich-
keiten gibt es ggf. fir den Schulbesuch?

Das sind die Ziele

> Management/Verbesserung ggf. fortbeste-
hender Hirschsprung-Symptome
> Teilhabe am Leben und Alltag Gleichaltriger

SIE SIND NICHT ALLEIN!

> Die Patientenorganisation SoMA
férdert den Austausch betroffener
Familien und Erwachsener durch
Vernetzung, Online-Seminare,
regionale und liberregionale
Treffen.

> Der Austausch mit anderen
Betroffenen kann dazu beitragen,
Ldsungen flr individuelle Probleme
zu finden.

> Egal, ob als Kind, in der Jugendzeit
oder im Erwachsenenalter: Sich
verstanden zu fiihlen und zu wissen,
man ist nicht allein, tut gut!

Verbesserung ist méglich durch:

> Medikamente

> Bowel Management (Darmspilungen/Einlaufe
um regelmaBige/ausreichende Entleerung des
Darms sicherzustellen)

> Gastroenterologische Betreuung

> Multidisziplinare, physiotherapeutische,
diatologische und psychologische
Behandlung von Stuhlentleerungsstérungen

Das sind die Ziele

> Das Kind kann ausreichend Stuhl absetzen

> Das Kind erlangt befriedigende Sauberkeit
ohne Windeln, auch wenn es vielleicht etwas
langer dafiir benétigt

> Gesunde psychosoziale und psychoemotio-
nale Entwicklung des Kindes

6 PuBERTAT

Individuell abgestimmte Nachsorgetermine
sollten wahrgenommen werden. Der Ubergang
zur Erwachsenenmedizin ist vorzubereiten
(Transition).

Hilfreiche Fragen/Behandlung

> Wie ist die individuelle Lebensqualitat?

> Wie kann der/die Teenager/in Selbstandigkeit
und Unabhéngigkeit erlangen?

> Sind sexuelle Funktionen beeintrachtigt?

Bei Bedarf interdisziplinare therapeutische
Unterstiitzung z.B. durch:

> Physiotherapie
> Urologie/Gynékologie
> Psychologie

Das sind die Ziele

> Selbststandigkeit erlangen

> Verantwortung fiir den eigenen Kérper
Ubernehmen

> Management von Einschréankungen

> Selbstbewusstsein

> Selbstbestimmter Umgang mit der Erkran-
kung im sozialen Umfeld

> Sexualitat entwickeln, erste Partnerschaften
eingehen

Die Rolle der Eltern

Eltern begleiten ihre Jugendlichen in dieser
Phase ins Erwachsenenleben - das heiBt los-
lassen und die Teenager eigene Erfahrungen
sammeln lassen!

Bei Bedarf

Der Besuch von Kindertagesstatte/Kinder-
garten kann durch eine Integrationshilfe unter-
stltzt werden.

WICHTIG!

Probleme sollten immer friihzeitig erkannt und
behandelt werden! Deshalb:

> Eltern sollten geschult sein in der Erkennung
einer Darmentziindung (Enterocolitis) und
wissen, wie sie im Notfall reagieren miissen.

> Strukturierte, regelmaBige Betreuung/Nach-
sorge in der Kinderchirurgie ist auch dann
notwendig, wenn keine der oben genannten
postoperativen Schwierigkeiten auftreten.

> Die Nachsorge erfolgt am besten durch den/
die Operateur/in und spezialisierte Pflege-

krafte.
-}
7 ERWACHSENENALTER 'l

Erwachsene Hirschsprung-Betroffene bené-
tigen Ansprechpartner in der Erwachsenen-
medizin, die sich mit dem kinderchirurgischen
Hintergrund und den damit verbundenen
Besonderheiten auskennen.

Haufige Fragen

> Wie wahrscheinlich ist es, die Fehlbildung bei
eigenem Kinderwunsch weiterzuvererben?

> Ist eine genetische Beratung sinnvoll?

> Sind Besonderheiten bei Kinderwunsch und
Schwangerschaft zu erwarten?

> Wie ist es, mit Morbus Hirschsprung alt zu
werden?

Das sind die Ziele

> Der Patient/die Patientin hat eine zufrieden-
stellende Lebensqualitat

> Er /Sie verfligt Uber medizinische Ansprech-
personen und weiB, welche Hilfemdglichkei-
ten es bei Bedarf gibt

Bei Fragen, Unsicherheiten
oder wenn Sie sich einfach
austauschen wollen:
Kontaktieren Sie uns!

www.soma-ev.de
www.soma-austria.at


https://www.soma-ev.de
https://www.soma-austria.at

WEITERE FACHLICHE INFORMATIONEN AUSTAUSCH

Frei zugéngliche Informationen: > Die Patientenorganisation SoMA férdert den Austausch betroffener
Familien und Erwachsener durch Vernetzung, Online-Seminare, regio-

> www.soma-ev.de (Deutschland) . ‘
nale und tiberregionale Treffen.

> www.soma-austria.at (Osterreich)

> Der Austausch mit anderen Betroffenen kann dazu beitragen, Lésun-
gen fir individuelle Probleme zu finden. Sich verstanden fiihlen und zu
wissen, man ist nicht allein, tut gut!

> Broschire: ,Morbus Hirschsprung - Information
flr Patienten, Angehdrige und Fachleute”

> ,Checklisten” zur Behandlungsplanun
el g > Kinder kdnnen in Kindergarten und Schule haufig nicht offen mit ,ihrem

Auf Anfrage fiir SOMA-Mitglieder erhéltlich: Thema"umgehen. Durch das Kennenlernen anderer betroffener Kinder

erfahren sie, sie sind nicht allein damit! Das macht Mut und gibt Kraft.
> Broschiire ,Nachsorge bei Morbus Hirschsprung”

> Das Teenager-Alter ist die Phase der Selbstfindung und des selbstan-
dig-Werdens: Dazu gehért, dass manche Dinge nicht mehr mit den

> Seminare mit Fachleuten zu unterschiedlichen Eltern besprochen werden wollen. Der Kontakt zu Gleichaltrigen mit
Fragen rund um Morbus Hirschsprung ahnlichen Themen tragt dazu bei, den eigenen Weg zu finden.

> Mdglichkeit der individuellen Beratung

Rund um die seltene Fehlbildung ,Morbus Hirschsprung" gibt es noch viele offene Fragen und Forschungsbedarf, zum Beispiel zur Genetik
und Entstehung von Morbus Hirschsprung, sowie auch generell zur Darmgesundheit, z.B. zum Mikrobiom des Darms.

Diese Ubersicht wurde erstellt in Anlehnung an die ,ERNICA Guidelines for the management of rectosigmoid Hirschsprung's Disease” aus
dem Jahr 2020. Fiir die vollstéandigen Leitlinien siehe: https://ojrd.biomedcentral.com/articles/10.1186/s13023-020-01362-3

Die vorliegenden Inhalte wurden zudem von Mitgliedern des Wissenschaftlichen Beirats der SoMA Austria sowie des Interdisziplinaren
Fachbeirats des Vereins SoMA e.V. Deutschland gepriift.

Impressum: Redaktion und fiir den Inhalt verantwortlich: SoMA e.V. (Vereinsregister Deutschland: VR 201252), SoMA Austria (Vereinsregister
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