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Die J-Pouch-Anlage nach totaler Kolektomie sollte bei der Operationsplanung in Erwédgung gezogen werden.

Schlaglicht: Kinderchirurgie

Uberlegungen zur lleum-
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Pouch-

analen Anastomose bel
totaler Kolonaganglionose

Im Fall einer totalen Kolonaganglionose stehen nach der Darmresektion verschiedene Anastomose-
techniken zur Verfiigung. Dieser Beitrag diskutiert die in der Erwachsenenchirurgie bei anderen
Erkrankungen etablierte Technik einer Ileum-Pouch-analen Anastomose.
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Einleitung

Beim Morbus Hirschsprung handelt es sich um
eine angeborene Innervationsstorung des Dar-
mes, bei der die Ganglienzellen des Plexus my-
entericus und Plexus submucosus fehlen. Die
Erkrankung betriftt immer den distalsten An-
teil des Kolons/Rektums, mit variabler Lange
(Maximalvariante: totale
Aganglionose des gesamten Darmes). Dies

nach proximal

fithrt zu einer Dysmotilitit im betroffenen
Darmabschnitt mit dem Resultat einer funk-
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tionellen Passagestorung bis hin zum Ileus. Die
bislang einzige Moglichkeit zur Verbesserung
der Situation ist die Resektion des betroffenen
Darmabschnittes und die Wiederherstellung
der Darmkontinuitdt mit einer tiefen Anasto-
mose, hdufig nach vorheriger Anlage eines
protektiven Ileo- respektive Transversostomas.
Bei Sauglingen kann die Durchzugsoperation
héufig ohne protektives Stoma mit gutem Er-
folg durchgefiihrt werden. Hierbei haben sich
verschiedene Techniken etabliert (Swenson,

Soave, Duhamel, de la Torre), die sich hinsicht-
lich der postoperativen Morbiditdt und des
funktionellen Outcomes nicht wesentlich
unterscheiden.

Die iiberwiegende Mehrheit der Patientin-
nen und Patienten zeigt einen Befall im Bereich
Sigma/Rektum, bei weniger als 10% ist das
gesamte Kolon betroffen. Fiir letztere Gruppe
besteht ein Uberhang der Buben von 1,5-3:1
[5, 7, 8]. Diese schwere Erkrankung stellt fiir
die Betroffenen, die Familie sowie das Behand-

See: http://emh.ch/en/services/permissions.html

© Ammentorp / Dreamstime



Swiss Medical Forum | 2023;23(18):1046-1047

(41)1047

Medizinisches Schlaglicht

lungsteam eine Herausforderung dar, muss
doch eine totale Kolektomie erfolgen. Es be-
steht hier nach ileoanaler respektive ileorekta-
ler Anastomose die Problematik der hohen
Frequenz fliissiger Stithle sowie der permanen-
ten Peristaltik des Diinndarmes, die eine starke
Drangsymptomatik zur Folge hat. Die postope-
rativen Ergebnisse hinsichtlich Lebensqualitat
orientieren sich an den Faktoren Stuhlfrequenz
und Stuhlkontinenz. Der perianalen Haut-
pflege kommt hier eine besondere Bedeutung
zu [6-8].

Verschiedene operative Verfahren stehen
zur Verfiigung, die diese Fragestellung auf
unterschiedliche Weise aufgreifen. Hinsichtlich
der postoperativen Morbiditdt sowie des funk-
tionellen Outcomes scheint keines der Verfah-
ren Vorteile gegeniiber den anderen aufzuwei-
sen [9]. Es ist allerdings hervorzuheben, dass
aufgrund der Seltenheit der Erkrankung
(1:50000 [6, 9]) die vorhandenen Studien kei-
nen hohen Evidenzgrad aufweisen.

Reservoir-/Patch-Prozeduren mit einem
agangliondren Darmanteil

Bei den Verfahren nach Duhamel/Martin und
Kimura/Boley erfolgt der Durchzug des gang-
liondren Diinndarms mit zusatzlicher Seit-zu-
Seit-Anastomosierung eines Segmentes des
aganglionaren Dickdarmes. Ziel ist der Erhalt
der resorptiven Kapazitit des Dickdarmes.
Diese Verfahren stehen jedoch aufgrund der
unphysiologischen fikalen Stase im Diinn-
darm, die zur bakteriellen Fehlbesiedlung fiih-
ren kann mit den Folgen einer hohen Rate an
Enterokolitiden sowie sekretorischer Diarrhoe,
in der Kritik [4, 6, 9].

Ileum-Pouch-Bildung ohne Verwendung
von aganglionirem Darm

Bei der Behandlung der totalen Kolonaganglio-
nose wurde die direkte ileoanale respektive
ileorektale Anastomose der Anastomose mit
Bildung eines J-Pouches lange Zeit vorgezogen.
Dies da auch ohne Pouch-Anlage mit einer
Verbesserung der resorptiven Kapazitit und
damit einhergehend einer Normalisierung der
Stuhlfrequenz gerechnet werden kann [4, 8].
Die Bildung eines distalen Reservoirs (Pouch)
ist im Rahmen der Behandlung der Colitis
ulcerosa sowie der familidgren adenomatdsen
Polyposis seit vielen Jahren auch im Kindes-
alter etabliert [1].

Beim J-Pouch wird nach totaler Kolekto-
mie das anal zu anastomosierende ganglien-
zellhaltige Ileumsegment J-formig gefaltet
und mit dem Endo GIA™ extrakorporal ver-
néht. Die Lange des Pouches wird mit 5 bis
maximal 10 cm angegeben [6]. Anschliessend
erfolgt die anale respektive endorektale Ana-
stomose [8].
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In zwei Studien mit insgesamt 20 Kindern wur-
den keine frithen postoperativen Komplikatio-
nen beschrieben, die Dauer des stationdren
Aufenthaltes betrug im Median 11 beziehungs-
weise 13 Tage [6, 8].

Funktionelles Outcome

Langfristige Uberlegungen betreffen den Ent-
wicklungs- und Erndhrungsstatus (unabhén-
gig vom chirurgischen Verfahren), das Auftre-
ten einer Pouchitis sowie das funktionelle
Outcome. Die Enterokolitis ist dabei nicht
vermeidbar, ihr Risiko steigt mit der Lange des
agangliondr betroffenen Darmes und wird in
der Regel mit antibiotischer Therapie und rek-
talen Einldufen behandelt [6]. Die Pouchitis
ist vor allem bei Colitis ulcerosa eine haufige
Folge, erkennbar bei erhohtem fikalen Cal-
protectin sowie dem histologischen Nachweis
einer Inflammation [6].

Hukkinen et al. berichten von 10 Kindern
mit totaler Kolonaganglionose, die nach totaler
Kolonresektion eine Ileum-J-Pouch-anale
Anastomose erhielten. Bei keinem Kind trat
eine histologisch nachweisbare Pouchitis auf
[6]. Dieses Ergebnis kann in einer aktuellen
Arbeit bestitigt werden: Reinshagen et al. be-
richten iiber den postoperativen Verlauf von
12 Patientinnen und Patienten mit Proktoko-
lektomie mit Ileum-J-Pouch-analer Anasto-
mose. In keinem Fall wurde die Diagnose einer
Pouchitis gestellt [8].

Seetharamaiah et al. zeigen in einem post-
operativen Beobachtungszeitraum von drei
Jahren eine Rate von 49% bei Anlage eines
J-Pouches im Vergleich zu 24% ohne Pouch.
Allerdings wurden hier Patientinnen und
Patienten mit Colitis ulcerosa und familidrer
adenomatdser Polyposis mitberiicksichtigt
[2, 3]. Es ist somit davon auszugehen, dass die
Pouchitis eher bei inflammatorischen Erkran-
kungen, wie der Colitis ulcerosa, eine Rolle
spielt.

Die Stuhlfrequenz nach J-Pouch-Anlage
wird als seltener beschrieben als nach reiner
ileoanaler Anastomose ohne Pouch [2, 3, 6, 8],
so nach 24 respektive 36 Monaten mit 3,5 be-
ziehungsweise 4-5 Stuhlgéngen innerhalb von
24 Stunden [6, 8].

Urla et al. berichten iiber 11 Patientinnen
und Patienten, die nach unterschiedlichen
Operationsmethoden versorgt wurden. 7 da-
von (Alter >6 Jahre) wurden nachbefragt, das
Follow-up-Intervall betrug 78 Monate. Alle
7 Patientinnen und Patienten zeigten eine voll-
stindige Kontinenz fur Stuhl [7].

Bereits im Alter von drei Jahren waren
nach Hukkinen et al. schon 9/10, nach
Reinshagen et al. 6/9 Patientinnen und Pa-
tienten nach J-Pouch-Anlage vollstindig
kontinent [6, 8].

Fazit

Bedingt durch die Seltenheit der Erkrankung
lasst sich keine generelle Empfehlung mit ho-
her Evidenz zur chirurgischen Therapie der to-
talen Kolonaganglionose aussprechen. Die
J-Pouch-Anlage totaler
scheint sich dennoch bei geringer postoperati-

nach Kolektomie

ver Komplikationsrate giinstig auf die Stuhlfre-
quenz und -kontinenz auszuwirken und sollte
daher bei der Operationsplanung in Erwagung
gezogen werden.
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