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ABKURZUNGSVERZEICHNIS

ACPO  akute kolonische Pseudoobstruktion,
syn. Ogilvie-Syndrom

CED chronisch entziindliche Darmerkrankung

CIPO chronische intestinale Pseudoobstruktion

CcMV Cytomegalie-Virus

EBV Ebstein-Barr-Virus

EGC enterische Glia-Zellen (engl. cells)
ENS enterisches Nervensystem

GIT Gastrointestinaltrakt

ICC interstitielle Cajal-Zellen (engl. cells)

IMC idiopathisches Megakolon/-rektum

NTC Normal Transit Constipation, engl.

SIBO  Small Intestinal Bacterial Overgrowth, engl.
STC Slow Transit Constipation, engl.

Einfihrung und Methodik

Hintergrund und Ziele

Leichtere intestinale Motilitdtsstérungen sind auRerordentlich
haufig und betreffen allein in Deutschland Millionen von Men-
schen entweder transient im Rahmen akuter gastrointestinaler

Infekte oder chronisch, zum Beispiel im Rahmen eines Reizdarm-
syndroms. Schwere chronische intestinale Motilitdtsstérungen als
Ursache gastrointestinaler Beschwerden sind zwar viel seltener,
konnen aber mit erheblichen diagnostischen und therapeutischen
Problemen verbunden sein und die Lebensqualitdt der Betroffe-
nen stark beeintrachtigen.

Die Schwierigkeiten in der Diagnostik sind teilweise dadurch
bedingt, dass die infrage kommenden Krankheitsbilder wenig
bekannt und manche nach internationaler Literaturlage nicht ein-
deutig definiert sind. Hinzu kommt, dass aufwendigere diagnosti-
sche Verfahren wie intraluminale Motilitdtsmessungen, die bei ei-
nem Teil dieser Patienten erforderlich sind, nur an wenigen
Kliniken etabliert sind. Die Therapie intestinaler Motilitatsstorun-
gen wird nicht nur durch mangelnde Kenntnisse beeintrachtigt,
sondern zusdtzlich dadurch, dass es kaum Prokinetika gibt, die
an Diinn- und Dickdarm wirken. Umso wichtiger ware der sinnvol-
le Einsatz der verfiigbaren medikamentdsen und sonstigen thera-
peutischen Optionen.

Vor diesem Hintergrund wurde die vorliegende S3-Leitlinie zu
intestinalen Motilitatsstérungen erarbeitet und aktualisiert. Ziel
dieser Leitlinie ist es, den aktuellen Kenntnisstand zu Pathophysio-
logie, Diagnostik und Therapie von Motilitdtsstérungen des Diinn-
und Dickdarms zusammenzufassen, zu bewerten und in praxisre-
levante Empfehlungen zu iibertragen. Die Leitlinie bezieht sich
vorwiegend auf Motilitdtsstérungen bei Erwachsenen. Besonder-
heiten, die bei Kindern zu beachten sind, wurden an vielen Stellen,
aber nicht durchgehend systematisch bearbeitet.

Fiir die spezielle Einschdtzung gastroenterologischer Probleme
bei Diabetes mellitus verweisen wir zusdtzlich auf die Nationale
VersorgungslLeitlinie ,Neuropathie bei Diabetes im Erwachse-
nenalter* (AWMF-Register-Nr.: nvl-001e) [1]. Die S2k-Leitlinine
»Neurogene Darmfunktionsstorung bei Querschnittslahmung”
(AWMF-Register-Nr.: 179-004) behandelt spezifische Fragestel-
lungen bei dieser Patientengruppe.

Die vorliegende Leitlinie richtet sich an die an Diagnostik und
Therapie beteiligten Berufsgruppen (Allgemeinmediziner, Inter-
nisten, Pathologen, Chirurgen etc.) ebenso wie an betroffene
Patienten und an Leistungserbringer (Krankenkassen, Rentenver-
sicherungstrager). Sie soll der evidenzbasierten Fort- und Weiter-
bildung dienen und auf dieser Basis eine Verbesserung der medi-
zinischen Versorgung der Patienten in der ambulanten und
stationdren Versorgung erreichen.
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Federfiihrende Fachgesellschaften

Deutsche Gesellschaft fiir Gastroenterologie, Verdauungs- und
Stoffwechselkrankheiten (DGVS)

Deutsche Gesellschaft fiir Neurogastroenterologie & Motilitdt
(DGNM)

Versorgungsbereich

Die Leitlinie gilt vorwiegend fiir erwachsene Patienten mit intesti-
nalen Motilitdtsstérungen sowohl fiir die ambulante als auch fir
die stationare medizinische Versorgung und behandelt Diagnostik
und Therapie in der hausérztlichen und der facharztlichen Versor-

gung.

Anwenderzielgruppe/Adressaten

Die Leitlinie richtet sich an alle Arzte, die Patienten mit intestina-
len Motilitdtsstérung versorgen oder an der Versorgung dieser
Patienten beteiligt sind, insbesondere an Allgemeinmediziner,
Internisten, Gastroenterologen, Chirurgen und Pathologen.

Zusammensetzung der Leitliniengruppe:
Beteiligung von Interessengruppen

Die Leitlinie wurde federfiihrend durch die Deutsche Gesellschaft
flir Gastroenterologie, Verdauungs- und Stoffwechselkrankheiten
(DGVS) gemeinsam mit der Deutschen Gesellschaft fir Neurogas-
troenterologie & Motilitdt (DGNM) erstellt, die als Koordinatoren
Frau PD Dr. Jutta Keller, Hamburg, und Herrn Prof. Dr. Peter Layer,
Hamburg, beauftragten. Methodisch verantwortlich war Herr
Dr. Jan PreiR, Berlin. Frau PD Dr. Petra Lynen Jansen und Frau Pia
van Leeuwen, DGVS Geschéftsstelle, unterstiitzen die Leitlinien-
erstellung organisatorisch. Frau Dr. Nothacker, Arbeitsgemein-
schaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften
e.V. (AWMF), Berlin, stand zur methodischen Beratung zur Seite
und moderierte als neutrale Leitlinienexpertin die Konsensuskon-
ferenz. Eric Wohlfarth, Torsten Karge und Paul Freudenberger
standen fir das Leitlinienportal zur Verfligung.

Das Leitlinienvorhaben wurde in der Zeitschrift fiir Gastroente-
rologie ausgeschrieben und auf der Webseite der AWMF ver6ffent-
licht, sodass weitere Fachgesellschaften/Vertreter sich zur Mitarbeit
melden konnten. Die fiir das Fachgebiet relevanten Fachgesell-
schaften und Patientengruppen wurden angeschrieben und um
die Nennung von Mandatstrdgern gebeten (> Tab. 1).

Die Auswahl der Leitliniengruppe erfolgte vornehmlich auf
dem Boden fachlicher Expertise.

Die Erarbeitung der vorliegenden Leitlinie erfolgte parallel zur
Erarbeitung der S3-Leitlinie ,Definition, Pathophysiologie, Diag-
nostik und Therapie des Reizdarmsyndroms*“ [2]. Dies begriindete
sich in der zweifachen Aufgabenstellung an die Autoren: einer-
seits eine eigenstandige Leitlinie zu intestinalen Motilitatsstorun-
gen zu erarbeiten, andererseits als Arbeitsgruppe (AG) 3 der Leit-
liniengruppe Reizdarmsyndrom Empfehlungen zu erstellen, die
die Abgrenzung verschiedener Motilitdtsstérungen vom Reizdarm
betreffen (vgl. Leitlinie Reizdarmsyndrom) [2]. Deshalb arbeitete
die Leitliniengruppe stets in enger Absprache mit allen AGs der
Leitlinie Reizdarmsyndrom. So konnten Uberschneidungspunkte
gekldrt und zudem Ressourcen und Kommunikationsstrukturen

194

» Tab.1 Reprdsentativitdt der Leitliniengruppe: Beteiligte Fachge-
sellschaften.

Deutsche Gesellschaft fiir Verdauungs- und Stoffwechselkrankheiten
(DGVS)

(Jutta Keller, Peter Layer)

Deutsche Gesellschaft fiir Neurogastroenterologie & Motilitdt (DGNM)
(Viola Andresen, Siegrid Elsenbruch, Jutta Keller, Christian Pehl, Martin Storr)
Deutsche Gesellschaft fiir Allgemein- und Familienmedizin (DEGAM)
(Michael Freitag)

Deutsche Gesellschaft fiir Allergologie und Klinische Immunologie
(DGAKI)

(Martin Raithel)

Deutsche Gesellschaft fiir Allgemein- und Viszeralchirurgie (DGAV)
(Martin E. Kreis, Oliver Schwandner)

Deutsche Gesellschaft fiir Ernahrungsmedizin (DGEM)

(Stephan C. Bischoff)

Deutsche Gesellschaft fiir Geriatrie (DGG)

(Gabriele R6hrig-Herzog)

Deutsche Gesellschaft fiir Innere Medizin (DGIM)

(Hans-Dieter Allescher, Peter Layer)

Deutsche Gesellschaft fir Naturheilkunde (DGNHK)

(Jost Langhorst)

Deutsche Gesellschaft fiir Pathologie/Bundesverband deutscher
Pathologen e. V. (DGP/BDP)

(Maximilian Gebhard)

Deutsche Gesellschaft fiir Psychosomatische Medizin und Arztliche
Psychotherapie (DGPM)

(Ulrich Cuntz, Hubert Ménnikes)

Deutsche Gesellschaft fir Verhaltensmedizin und Verhaltensmodifi-
kation (DGVM)

(Hubert Ménnikes)

Deutsche Schmerzgesellschaft (DGSS)

(Winfried Hduser)

Deutsches Kollegium fiir Psychosomatische Medizin (DKPM)

(Juliane Schwille-Kiuntke, Jonas Tesarz)

Deutsche Gesellschaft fiir Tropenmedizin und Internationale
Gesundheit (DTG)

(Stefan Schmiedel)

Gesellschaft fiir Padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung (GPGE)
(Stephan Buderus, Martin ClaBen, Anjona Schmidt Choundhury) in Abstim-
mung mit der Deutschen Gesellschaft fiir Kinder- und Jugendmedizin (DGK])
Swiss Society of Neurogastroenterology and Motility (SwissNGM)
(Daniel Pohl)

Reprdsentativitat der Leitliniengruppe: Beteiligung von Patienten

= MAGDA Patientenforum, Arbeitskreis der Deutschen Gesellschaft
fiir Neurogastroenterologie und Motilitat e. V.

(Miriam Goebel-Stengel)

effektiv genutzt werden. Darlber hinaus bildeten sdmtliche
Mitglieder aller AGs der Leitlinie Reizdarmsyndrom das erweiterte
Expertengremium (> Tab. 2), das im Rahmen des Konsensuspro-
zesses (iber die erarbeiteten Statements abstimmte und Ande-
rungsvorschldge einbringen konnte.

Grundlagen der Methodik

Das methodologische Vorgehen ist im Leitlinienreport dargelegt.
Dieser ist im Internet z. B. unter https://www.dgvs.de/wissen/leit
linien/leitlinien-dgvs/intestinale-motilitaetsstoerungen/ frei
verfligbar.
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» Tab.2 Mitglieder der Kerngruppe Leitlinie Intestinale Motilitats-
stérungen und erweitertes Expertengremium.

Kerngruppe Leitlinie Intesti- Leitung
nale Motilitdtsstorungen und Koor-
(und AG 3: Abgrenzung dination
Reizdarmsyndrom/Motilitats-

SEBILIEET) Mitglieder

Erweitertes Expertengremium
Hans-Dieter Allescher
Viola Andresen

Tilo Andus

Stephan C. Bischoff
Stephan Buderus
Martin ClaRen

Ulrich Cuntz

Ulrike Ehlert

Sigrid Elsenbruch
Matthias Engel

Axel Enninger
Wolfgang Fischbach
Michael Freitag
Thomas Frieling
Anton Gillesen
Miriam Goebel-Stengel
Jiirgen GschoBmann
Felix Gundling
Sebastian Haag
Winfried Hauser

UIf Helwig

Stephan Hollerbach
Gerald Holtmann
Michael Karaus
Martin Katschinski
Heiner Krammer
Martin Kreis
Wolfgang Kruis

Rita Kuhlbusch-
Zicklam

Jost Langhorst
Ahmed Madisch

Jutta Keller
(DGVS, DGNM)
Peter Layer
(DGIM, DGVS)

Maximilian Gebhard
(DGP/BDP)

Martin E. Kreis (DGAV)
Jost Langhorst
(DGNHK)

Oliver Schwandner
(DGAV)

Holger Seidl (DGVS)
Martin Alexander Storr
(DGNM)

Thilo Wedel (Experte)
Ivo van der Voort
(DGVS)

DGIM
DGVS, DGNM
DGVS
DGEM
GPGE
GPGE
DGPM
DGVS
DGVS
DGVS
DGVS
DGVS
DEGAM
DGVS
DGVS
MAGDA
DGVS
DGVS
DGVS
DIVS, DGSS
DGVS
DGVS
DGVS
DGVS
DGVS
DGVS
DGAV
DGVS
DGVS

DGNHK
DGVS

» Tab.2 (Fortsetzung)

Harald Matthes DGVS
Stephan Miehlke DGVS
Hubert Monnikes DGVM/DGPM
Stefan A. Miiller- DGVS
Lissner

Beate Niesler DGVS
Christian Pehl DGNM
Daniel Pohl SwissNGM
Carsten Posovszky DGVS
Martin Raithel DGAKI
Gabriele Rohrig- DGG
Herzog

Rainer Schéfert DGVS
Michael Schemann DGVS
Anjona Schmidt- GPGE
Choudhury

Stefan Schmiedel DTG
Oliver Schwandner DGAV
Anna Schweinlin Expertin
Juliane Schwille- DKPM
Kiuntke

Andreas Stengel DGVS
Martin Alexander DGNM
Storr

Jonas Tesarz DKPM
Antje Timmer DGVS
Winfried Voderholzer DGVS
Georg von Boyen DGVS
Jiirgen von Schonfeld DGVS
Methodische Unterstiitzung

Jan Preis DGVS
Petra Lynen Jansen DGVS
Pia van Leeuwen DGVS

Unterstiitzung

Daniela Menge, Hamburg (redaktionelle Unterstiitzung)
Monika Nothacker (AWMF)

Erik Wohlfarth, Berlin (TMF-Leitlinien-Plattform)

Schema der Evidenzbewertung

Die Literaturbewertung wurde nach der Evidenzklassifizierung des
Oxford Centre for Evidence-based Medicine 2009 durchgefiihrt
[3]. Die Details zu Suche, Auswahl und Bewertung der Evidenz
sind im Leitlinienreport dargestellt.

Schema der Empfehlungsgraduierung

Bei der Uberfiihrung der Evidenzstirke in die Empfehlungsstirke
konnte der Empfehlungsgrad gegeniiber dem Evidenzgrad aus
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» Abb.1 Schema der Empfehlungsgraduierung.

» Tab.3 Schema zur Graduierung von Empfehlungen.

Empfehlungsgrad Beschreibung Syntax
(nur S3)

A starke Empfehlung soll

B Empfehlung sollte
0 offen kann

den in » Abb. 1 angegebenen Griinden auf- oder abgewertet wer-
den. Die Graduierung der Empfehlungen erfolgte auRerdem tiber
die Formulierung soll, sollte, kann (» Tab. 3).

Die Konsensusstarke wurde gemaR » Tab. 4 festgelegt.

Statements

Als Statements werden Darlegungen oder Erlduterungen von spe-
zifischen Sachverhalten oder Fragestellungen ohne unmittelbare
Handlungsaufforderung bezeichnet. Sie werden entsprechend
der Vorgehensweise bei den Empfehlungen im Rahmen eines for-

» Tab.4 Einteilung der Konsensstarke.

Konsens % Zustimmung
Starker Konsens >95

Konsens >75-95
Mehrheitliche Zustimmung >50-75

Kein Konsens <50

malen Konsensusverfahrens verabschiedet und kénnen entweder
auf Studienergebnissen oder auf Expertenmeinungen beruhen.

Expertenkonsens

Als Expertenkonsens werden Empfehlungen bezeichnet, zu denen
keine systematische Recherche nach Literatur durchgefiihrt wur-
de. Teilweise wurde der Expertenkonsens auch angewandt, wenn
nach ausfiihrlicher Recherche keine Literatur vorlag. Diese
Empfehlungen adressieren z. T. Vorgehensweisen der guten klini-
schen Praxis, zu denen keine wissenschaftlichen Studien notwen-
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dig sind bzw. erwartet werden kénnen. Die Starke der Empfehlung
ergibt sich aus der verwendeten Formulierung (soll/sollte/kann)
entsprechend der Abstufung in » Tab. 3.

Externe Begutachtung und Verabschiedung -
Verabschiedung durch die Vorstdnde der herausgebenden
Fachgesellschaften/Organisationen

Im Anschluss an den Peer-Review-Prozess wurde die vollstandige
Leitlinie von allen beteiligten Fachgesellschaften begutachtet und
konsentiert.

Durch die AWMF erfolgte eine externe formale Beurteilung.

Dariiber hinaus stand die Leitlinie als Konsultationsfassung
zur Kommentierung auf der DGVS- und der AWMF-Website zur
Verfiigung. Uber den DGVS Newsletter wurde um Kommentie-
rung gebeten. Die eingegangenen Anmerkungen bzw. Ande-
rungsvorschlage wurden ausnahmslos gepriift und konnten zum
Teil mit in die Endfassung aufgenommen werden. Einzelne beson-
ders umfangreiche Vorschldge werden fiir die ndchste Aktualisie-
rung vorgemerkt. Alle Anderungsvorschlige sind im Supplement
dargestellt.

Redaktionelle Unabhdngigkeit und Finanzierung der Leitlinie

Die Aktualisierung der Leitlinie erfolgte in redaktioneller Unab-
hdngigkeit von der finanzierenden Organisation, der DGVS. Die
Mittel der DGVS wurden fiir das CGS-Leitlinienportal zur Durch-
fiihrung der Delphirunde, zur Erfassung der Interessenkonflikte
und zur Literatursammlung und -bewertung sowie fiir die Konsen-
suskonferenzen eingesetzt.

Eine finanzielle Beteiligung Dritter erfolgte nicht. Mandatstra-
ger und Experten arbeiteten ausschlieRlich ehrenamtlich.

Darlegung von und Umgang mit Interessenkonflikten

Im Einklang mit dem AWMF-Regelwerk zum Umgang mit Interes-
senkonflikten gaben alle Teilnehmer ihre Interessenkonflikterkla-
rung auf dem entsprechenden AWMF-Formular vor Beginn der
Konsensuskonferenz (Formblatt 2010) und erneut im Marz 2021
(Formblatt 2018) ab (siehe Leitlinienreport, Anhang D). Die Inte-
ressenkonflikte wurden von den Koordinatoren der Leitlinie und
Frau Nothacker und Frau Lynen gesichtet und nach den Katego-
rien geringfiigig, moderat und hoch bewertet. Hohe Interessen-
konflikte mit Bezug zur Leitlinie bestanden bei keinem der Teil-
nehmer. Als moderat wurden folgende Interessenkonflikte
eingestuft:
= Berater- bzw. Gutachtertatigkeit oder bezahlte Mitarbeit in
einem wissenschaftlichen Beirat eines Unternehmens der
Gesundheitswirtschaft (z. B. Arzneimittelindustrie, Medizin-
produkteindustrie), eines kommerziell orientierten Auftrags-
instituts oder einer Versicherung
= finanzielle Zuwendungen (Drittmittel) fiir Forschungsvorha-
ben oder direkte Finanzierung von Mitarbeitern der Einrich-
tung vonseiten eines Unternehmens der Gesundheitswirt-
schaft, eines kommerziell orientierten Auftragsinstituts oder
einer Versicherung

= Eigentiimerinteresse an Arzneimitteln/Medizinprodukten
(z. B. Patent, Urheberrecht, Verkaufslizenz)

= Besitz von Geschdftsanteilen, Aktien, Fonds mit Beteiligung
von Unternehmen der Gesundheitswirtschaft

Die Leitliniengruppe entschied einstimmig, dass die von dieser
Einschdtzung betroffenen Personen sich bei Abstimmungen tiber
ausgewdhlte Empfehlungen, die von diesen Interessenkonflikten
direkt beriihrt werden kénnten, enthalten. Zusatzlich wurden
Doppelabstimmungen durchgefihrt, die nicht zu einer Verdnde-
rung des Ergebnisses fiihrten. Enthaltungen und Doppelabstim-
mungen sind im Leitlinienreport dargestellt.

Die Beeinflussung durch Interessenkonflikte wurde auch durch
die formale Konsensbildung mit externer, unabhangiger Modera-
tion, die interdisziplindre Erstellung der Leitlinie und die 6ffentli-
che Begutachtung reduziert und die Leitlinie vor Verzerrungen
und unangemessener Einflussnahme geschiitzt.

Verbreitung und Implementierung

Konzept zur Verbreitung und Implementierung

Die Leitlinie wird in der Zeitschrift fiir Gastroenterologie, im AWMF-
Leitlinienportal (www.awmf.de) und auf der Homepage der DGVS
(www.dgvs.de) veroéffentlicht. Auch eine weitere digitale Verbrei-
tung tiber Wissensdatenbanken wird angestrebt.

Giiltigkeitsdauer und Aktualisierungsverfahren

Die letzte Uberarbeitung dieser Leitlinienaktualisierung erfolgte
im Mdrz 2021. Die Giiltigkeit wird auf 5 Jahre geschatzt (2026).
Die Uberarbeitung wird durch den Leitlinienbeauftragten der
DGVS initiiert werden.

Sollte es zwischenzeitlich wichtige Neuerungen in der Diagnos-
tik und Therapie intestinaler Motilitatsstorungen geben, die eine
kurzfristige Aktualisierung notwendig erscheinen lassen, ent-
scheiden die Leitlinienkoordinatoren gemeinsam mit einer
Steuergruppe Uber die Notwendigkeit und die evtl. Inhalte einer
Aktualisierung. Diese sollen dann online im Leitlinienportal der
AWMF und auf der Homepage der DGVS veroffentlicht werden.

Redaktioneller Hinweis

Geschlechtsneutrale Formulierung

AusschlieBlich zum Zweck der besseren Lesbarkeit wird auf die
geschlechtsspezifische Schreibweise verzichtet. Alle personenbe-
zogenen Bezeichnungen in diesem Dokument sind somit
geschlechtsneutral zu verstehen.

Partizipative Entscheidungsfindung

Alle Empfehlungen der Leitlinie sind als Empfehlungen zu verste-
hen, die im Sinne einer partizipativen Entscheidungsfindung zwi-
schen Arzt und Patient und ggf. Angehorigen getroffen werden
und umzusetzen sind.

Besonderer Hinweis

Die Medizin unterliegt einem fortwdhrenden Entwicklungsprozess,
sodass alle Angaben, insbesondere zu diagnostischen und therapeu-
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tischen Verfahren, immer nur dem Wissensstand zur Zeit der Druck-
legung der Leitlinie entsprechen kénnen. Hinsichtlich der angegebe-
nen Empfehlungen zur Therapie und der Auswahl sowie Dosierung
von Medikamenten wurde die groRtmdgliche Sorgfalt beachtet.
Gleichwohl werden die Benutzer aufgefordert, die Beipackzettel und
Fachinformationen der Hersteller zur Kontrolle heranzuziehen und im
Zweifelsfall einen Spezialisten zu konsultieren. Fragliche Unstimmig-
keiten sollen bitte im allgemeinen Interesse der Redaktion mitgeteilt
werden. Der Benutzer selbst bleibt verantwortlich fir jede diagnosti-
sche und therapeutische Applikation, Medikation und Dosierung.

In dieser Leitlinie sind eingetragene Warenzeichen (geschiitzte
Warennamen) nicht besonders kenntlich gemacht. Es kann also
aus dem Fehlen eines entsprechenden Hinweises nicht geschlos-
sen werden, dass es sich um einen freien Warennamen handelt.

Das Werk ist in allen seinen Teilen urheberrechtlich geschiitzt.
Jede Verwertung auRerhalb der Bestimmung des Urhebergeset-
zes ist ohne schriftliche Zustimmung der DGVS unzuldssig und
strafbar. Kein Teil des Werks darf in irgendeiner Form ohne schrift-
liche Genehmigung reproduziert werden. Dies gilt insbesondere
fiir Vervielfaltigungen, Ubersetzungen, Mikroverfilmungen und
die Einspeicherung, Nutzung und Verwertung in elektronischen
Systemen, Intranets und dem Internet.

Definitionen, Pathophysiologie
und Histopathologie

STATEMENT 1

Intestinale Motilitatsstorungen beruhen auf einer neuromus-
kuldren Dysfunktion von Dinn- und/oder Dickdarm ein-
schlieRlich Rektum. Sie kénnen primar, das heiRt ohne ver-
ursachende Erkrankung, oder sekundér infolge einer anderen
Erkrankung/Stérung auftreten.

[Starker Konsens]

Erlduterungen

Bei den primdren Erkrankungen lassen sich in seltenen Fallen
genetische Verdnderungen nachweisen, die meist sporadisch
und seltener familiar auftreten. Zu den Ursachen sekundérer
intestinaler Motilitdtsstorungen zdhlen neurologische oder rheu-
matologische Systemerkrankungen, Autoimmunerkrankungen,
toxische, endokrine oder medikamentds induzierte Stérungen,
Strahlenenteritis, eosinophile Gastroenteritis, Angio6dem, Para-
neoplasien und postoperative oder postinfektiose Zustande
(» Tab. 5) [4-9].

STATEMENT 2

Prinzipiell wird pathophysiologisch zwischen intestinalen Neu-
ropathien und Myopathien unterschieden. Mischformen kom-
men aber ebenfalls vor, und die pathophysiologische Bedeu-
tung sonstiger Strukturen (interstitielle Cajal-Zellen (I1CC),
enterische Gliazellen) wird zunehmend evident.

[Starker Konsens]
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» Tab.5 Ursachen fiir intestinale Motilitatsstorungen/chronische
intestinale Pseudoobstruktion.

Myopathien
Primdre Myopathien (M. Duchenne, myotone Dystrophie)

Autoimmune Myositis (primdr oder bei rheumatologischen
Systemerkrankungen)

Mitochondriale Myopathien (z. B. als MNGIE)

Neuropathien

Sporadische oder familidre enterische Neuropathien (primare Formen)

Mitochondriale Neuropathien (z. B. MNGIE)

Autoimmune Ganglionitis

= idiopathisch

= paraneoplastisch (z. B. bei kleinzelligem Lungenkarzinom, Thymom,
gyndkologischen Tumoren)

= post-/periinfektios (z. B. Chagas-Erkrankung, CMV, EBV, M. Kawasaki)
= bei anderen Autoimmunerkrankungen, z. B. systemische Sklerose

Toxische Neuropathien (Alkohol/fetales Alkoholsyndrom, Chemothera-
peutika und Medikamente, z. B. Vincristin, Diltiazem, Nifedipin)

Endokrine Neuropathien (z. B. bei Diabetes mellitus, Hypoparathyreoi-
dismus, Hypothyreose, Phdochromozytom)

Neurologische Systemerkrankungen (z. B. M. Parkinson, Multiple Sklerose)
Unklare Zuordnung, Misch- und seltene Formen
Ehlers-Danlos-Syndrom

Eosinophile Gastroenteritis

Angioddem

Morbus Crohn

Strahlenenteritis

Multiple endokrine Neoplasie (MEN) 2B mit enterischer
Ganglioneuromatose

Erlduterungen

Die Motilitdt von Diinn- und Dickdarm wird maBgeblich durch
folgende Zellsysteme innerhalb der Darmwand reguliert: das en-
terische Nervensystem (ENS), die glatte Muskulatur und die inter-
stitiellen Cajal-Zellen (ICC). Isolierte oder kombinierte Stérungen
dieser Strukturen kdnnen zu klinisch relevanten intestinalen Moti-
litatsstérungen fiihren. Allerdings spielt auch die extrinsische Ver-
netzung zum zentralen Nervensystem eine wichtige requlative
Rolle [10], und neuropathische intestinale Motilitdtsstérungen
werden zwar in den meisten Féllen durch Stérungen des ENS ver-
ursacht, kénnen aber auch auf Erkrankungen des autonomen
und/oder zentralen Nervensystems beruhen [4-6] (> Tab.5).

Die durch eine internationale Expertengruppe erarbeitete
~London Klassifikation“ unterteilt die sog. gastrointestinalen neu-
romuskuldren Pathologien in enterische Neuropathien, Myopa-
thien und Mesenchymopathien und ordnet den gastrointestinalen
Motilitdtsstorungen entsprechende histopathologische Korrelate
und Beurteilungskriterien zu [11].

Enterische Neuropathien

Die funktionelle Integritdt der Verdauungsorgane setzt ein
komplexes Zusammenspiel von intestinaler Motilitdt, exo- und
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endokriner Sekretion, Vasomotorik und Mikrozirkulation sowie
Immun- und kontrollierten Entziindungsvorgangen voraus. Die
Steuerung all der genannten Funktionen obliegt dem ENS, dessen
intramurale Nervenplexus im Sinne eines sog. ,Brain in the Gut®
in hohem MaRe autonom auf Organebene agieren kénnen
[10, 12, 13].

Es verwundert nicht, dass jegliche Verdnderung in den komple-
xen neuronalen Schaltkreisen des ENS zu schweren Verdnderun-
gen unter anderem der intestinalen Motilitat fiihren kann [14].
Eine Schadigung des ENS kann primar (idiopathisch) oder sekun-
dar infolge eines breiten Spektrums an Erkrankungen auftreten
(» Tab.5) [8, 9].

Primdre, genetische Ursachen mit der Konsequenz einer Neu-
rodegeneration wurden vor allem fiir Patienten mit chronischer
intestinaler Pseudoobstruktion (CIPO) beforscht. Mehrheitlich ist
in diesen Féllen von sporadischen Formen auszugehen, die einer
genetischen Diagnostik bisher nicht zugéanglich sind [5, 15, 16].

Auch die aus Einzelfallberichten bekannten Gene und Loci bei
familidren Formen haben bisher keinen Stellenwert in der Routi-
nediagnostik. Es sind autosomal dominante, autosomal rezessive
sowie X-chromosomale Erbgdnge bekannt. Folgende mit einer
CIPO assoziierte Gene wurden kasuistisch beschrieben: Filamin A
(FLNA), Actin G2 (ACTG2), Thymidin Phosphorylase (TYMP), Poly-
merase gamma (POLG1), Shugoshin-like T (SGOL1), Myosin heavy
chain 11 (MYH11) und SCO2 (Cytochrome C Oxidase Assembly
Protein) [17, 18].

Auch der M. Hirschsprung, bei dem es angeboren zu einer seg-
mental kompletten Aganglionose des submuk&sen und myenteri-
schen Plexus kommt, kann in familidrer Haufung (20 %) oder spo-
radisch (80 %) auftreten. Die Ursache fiir diese Stérung ist
heterogen und wird auf eine unvollstdndige Besiedlung der Darm-
wand mit Nervenzellvorldufern aus der Neuralleiste zuriickge-
fiihrt. Mutationen von Genen, die eine entscheidende Rolle bei
dieser neuronalen Migration und Ausreifung spielen, wurden vor
allem fiir RET (50 % bei familidrer, 15-20 % bei sporadischer Form)
sowie Endothelin-3, Endothelin-B Rezeptor und type1 endothelin-
converting enzyme, Transkriptionsfaktoren Sox10 und SMADIP1
und Proto-Onkogenen und deren Liganden (z. B. glial cell-derived
neurotrophic factor, Neurturin) beschrieben. Dariiber hinaus kann
der M. Hirschsprung gehduft mit anderen Erkrankungen auftreten
(in 10 % mit Trisomie 21) und syndromale Formen aufweisen, bei
denen zusdtzlich Pigment- und Horstérungen (Waardenburg-
Shah-Syndrom), mentale und motorische Retardierung mit Epi-
lepsie (Mowat-Wilson-Syndrom) oder Respirationsstérungen
(Haddad-Syndrom) vorliegen [17, 18].

Zu den sekunddren Ursachen zdhlen toxische oder endokrine
Neuropathien, neurologische Systemerkrankungen, Strahlenente-
ritis, eosinophile Gastroenteritis oder Angio6dem (» Tab. 5). Die
inflammatorisch-neurodegenerative Entitdt der enterischen Gan-
glionitis tritt sekundar paraneoplastisch (z.B. bei kleinzelligem
Lungenkarzinom, Thymom, Karzinoid, Neuroblastom, Ovarialkar-
zinom), postinfektids (z.B. Chagas-Erkrankung, Cytomegalie-
Virus, Ebstein-Barr-Virus, M. Kawasaki) oder bei anderen Auto-
immunerkrankungen (z. B. systemische Sklerose) auf, kann aber
ebenso ohne nachweisbare Primarerkrankung idiopathisch vor-
kommen [6, 8, 9, 19, 20].

Enterische Ganglionitiden wurden mit zahlreichen Motilitats-
storungen des tubuldren Gastrointestinaltrakts, so der Achalasie,
Gastroparese, CIPO und ,Slow-Transit Constipation“ (STC), in
Verbindung gebracht [21].

Enterische Neuropathien kénnen die folgenden histopatholo-
gischen Merkmale aufweisen: vollstandiger oder partieller Verlust,
Hyperplasie, Ektopie, entziindliche oder sekundare degenerative
Schadigungen und Reifungsstérungen von enterischen Nerven-
zellen sowie Verdanderungen der enterischen Gliazellen.

Empfehlungen, wann und wie aussagekraftige Gewebeproben
gewonnen, wie sie histologisch untersucht werden sollten, sowie
Empfehlungen zur standardisierten Befunderstellung wurden von
einer internationalen Expertengruppe erarbeitet. Sie beziehen
sich nicht nur auf enterische Neuropathien, sondern auch auf
Myopathien, Mesenchymopathien und kombinierte Stérungen
[22].

Enterische Myopathien

Viszerale enterische Myopathien sind insgesamt selten. Sie treten
tiberwiegend kongenital (familiar oder sporadisch) auf, hdufig mit
vakuoldrer Degeneration und Verlust von Muskelgewebe der Tuni-
ca muscularis und konsekutiver Darmdilatation, nurin Ausnahme-
fallen mit Hypertrophie und/oder Engstellung des Darms [23].
Oft ist neben mehreren Abschnitten des tubuldren Gastrointesti-
naltrakts auch die Muskulatur der Gallenblase und der harnablei-
tenden Wege betroffen. Auch inflammatorische intestinale
Myopathien (enterische Leiomyositiden) sind in der Literatur be-
schrieben, jedoch basierend auf nur wenigen Fallberichten [24].
Klinisch duBern sich viszerale enterische Myopathien meist mit
dem Krankheitsbild der CIPO [23]. Die mitochondriale neurogas-
trointestinale Enzephalomyopathie (MNGIE) schadigt muskuldre
und neuronale Strukturen [25].

Enterische Myopathien kdnnen die folgenden histopathologi-
schen Merkmale aufweisen: abnorme Anlage sowie Hypertro-
phie/Hyperplasie der Muskelschichten, fehlendes bzw. reduziertes
Bindegewebsgerist innerhalb der Tunica muscularis (Desmosis
coli), primare oder sekundare degenerative sowie entziindliche
Schadigungen von glatten Muskelzellen, muskulare Einschlusskor-
perchen und Schadigungen des glattmuskularen kontraktilen
Apparats [22].

Enterische Neuro-Gliopathien und Mesenchymopathien

Enterische Glia-Zellen (Enteric Glial Cells, EGC) wurden lange Jahre
iberwiegend als mechanische Stiitz- und Bindekomponente ent-
lang axonaler und innerhalb gangliondrer Strukturen (,,glia“ abge-
leitet aus dem Griechischen ,Kleben*) bewertet [26]. Neuere
Grundlagenstudien konnten belegen, dass EGC darliber hinaus
neben der Regulation intestinaler Entziindungsprozesse fiir die
neuronale Homoostase und die enterische Neurotransmission
von Bedeutung sind und damit Einfluss auf die gastrointestinale
Motilitat haben [27, 28].

Aus klinischer Sicht sind Reduktionen der EGC-Zahl, allein oder
gepaart mit Verdnderungen enterischer Neurone oder der inter-
stitiellen Cajal-Zellen, bei konservativ unbeherrschbarer STC [29,
30], therapierefraktdrer anorektaler Entleerungsstérung [31, 32]
oder idiopathischem oder chagasischem Megakolon [33]
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beschrieben - also Krankheitsbildern, bei denen eine schwere
Obstipation das fiihrende Symptom darstellt.

Unter den mesenchymalen Zellen der Darmwand gilt den sog.
interstitiellen Cajal-Zellen (Interstitial Cells of Cajal, ICC) groRe
Aufmerksamkeit [34, 35]. Als ICC werden unterschiedliche Klas-
sen (u.a. PDGFRa+-Zellen) von in der Darmwandmuskulatur rami-
fizierten, fibroblastendhnlichen Zellen zusammengefasst, die
elektrisch an enterische Muskelzellen gekoppelt sind und ein sog.
smooth muscle cell/ICC/PDGFRa+(SIP)-Synzytium bilden. Das
SIP-Synzytium ist in der Lage, (1) die sog. ,Slow-Wave*“-Aktivitdt
fur die rhythmische Muskelerregung zu generieren (intestinale
Schrittmacher), (2) Gber Neurotransmitter-Rezeptoren nervale
Impulse an die Muskulatur zu Gibertragen (enterische Neurotrans-
mission) sowie (3) mechanosensitive Funktionen auszutiben.

Obwohl ein direkter kausaler Zusammenhang nicht sicher
belegt ist, wurde bei vielen intestinalen Motilitdtsstérungen eine
Reduzierung der ICC-Zahl oder eine verdnderte Architektur und
Verteilung der ICC-Netzwerke beschrieben, so bei M. Hirsch-
sprung, chronischer Obstipation vom ,,Slow-Transit“-Typ, Mega-
kolon, Gastroparese, Pylorusstenose, Achalasie und CIPO [34-36].

Als Antwort auf Hypoxie, mechanische Obstruktion oder Ent-
ziindungsreiz kann sich die phanotypische Auspragung der ICC
der von Myofibroblasten oder glatten Muskelzellen anndhern,
nach Normalisierung des Mikroumfelds ist dies reversibel [37].

STATEMENT 3

Als intestinale Motilitdtsstorungen im engeren Sinn etabliert
sind die chronische intestinale Pseudoobstruktion (CIPO), die
akute kolonische Pseudoobstruktion (ACPO, Ogilvie-Syn-
drom), das idiopathische Megakolon/-rektum (IMC), der
M. Hirschsprung, die ,Slow Transit Constipation® (STC) und
anorektale Funktionsstérungen (Beckenbodendyssynergie,
Anismus, Beckenbodenspastik).

[Starker Konsens]

Erlduterungen

CIPO

Die CIPO ist eine schwere intestinale Motilitdtsstérung, die
intermittierend oder chronisch zu (Sub-)lleussymptomen und
entsprechenden Befunden in der bildgebenden Diagnostik fiihrt,
ohne dass eine intestinale Obstruktion vorliegt. Die Kombination
mit bildgebenden Befunden, die das Vorliegen eines (Sub-)lleus-
zustands belegen, wird nicht von allen Autoren gefordert, er-
scheint der Leitliniengruppe aber erforderlich zwecks Abgrenzung
gegeniiber anderen, weniger schweren Erkrankungen. Die Motili-
tatsstorungen betreffen bei CIPO vorwiegend den Diinndarm,
kénnen sich aber auch an allen anderen Abschnitten des Magen-
Darm-Trakts und im Bereich anderer Organe (Urogenitaltrakt)
manifestieren [4-6]. Die typischen Symptome und die Haufigkeit
ihres Vorkommens sind in » Tab. 6 dargestellt [5]. Die histologi-
sche Aufarbeitung transmuraler Praparate kann ursdchlich enteri-
sche Neuropathien, Mesenchymopathien oder Myopathien
zeigen, wobei Mischformen nicht selten sind (vgl. Kommentar zu
Statement 2) [38]. Fir die insgesamt sehr seltene Krank-
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» Tab.6 Symptome bei chronischer intestinaler Pseudoobstruktion
(in % der Patienten) [43].

Uberbldhung 75
Abdominelle Schmerzen 58
Ubelkeit 49
Verstopfung 48
Retrosternales Brennen/Regurgitationen 46
Vollegefiihl 44
Vorzeitige Sattigung 37
Erbrechen 36
Epigastrische Schmerzen/Brennen 34
Durchfall k.A.
Gewichtsverlust k.A.

k.A. keine Angaben.

heitsentitdt liegen nur wenige epidemiologischen Daten vor, in
der Vielzahl von Fallberichten iberwiegt im Erwachsenenalter die
Beschreibung von enterischen Neuropathien [6]. In einer landes-
weiten Befragung aus Japan lag die geschdtzte Prdvalenz der
CIPO bei 0,8-1/100000 mit einer Inzidenz von 0,21-0,24/
100000 und einem Durchschnittsalter von 63,1 Jahren fiir Man-
ner und 59,2 Jahren fiir Frauen bei Diagnosestellung [39].

Zur Abgrenzung intestinaler Motilitdtsstérungen mit abnor-
men Befunden in der Diinndarmmanometrie, bei denen jedoch
keine ileusartigen Episoden auftreten, wird von einigen Autoren
der Begriff ,,enterale Dysmotilitat“ benutzt [40]. Dies scheint sinn-
voll, der Begriff ist aber nicht allgemein etabliert. Wahrend bei
Patienten mit CIPO vorwiegend myopathische bzw. neuromyopa-
thische Verdnderungen gefunden wurden, dominierten bei ente-
rischer Dysmotilitdt inflammatorische Neuropathien [41]. Obwohl
pathologische Befunde in der Diinndarmmanometrie hdufig von
histopathologischen Verdnderungen begleitet werden, korrelier-
ten diese nur sehr schlecht mit den spezifischen Manometriemus-
tern (myopathische versus neuropathische Genese) [42]. Dies
konnte partiell darauf zuriickgefiihrt werden, dass Fehlfunktionen
der intestinalen Muskulatur bzw. des enterischen Nervensystems
nicht immer mit histologisch erkennbaren Veranderungen einher-
gehen missen.

Akute kolonische Pseudoobstruktion
(ACPO, Ogilvie-Syndrom)

Die ACPO ist charakterisiert durch eine massive Kolondilatation,
die sich auf dem Boden einer Motilitdtsstorung ohne Vorliegen
einer mechanischen Obstruktion im Verlauf weniger Tage entwi-
ckelt. Betroffen sind vor allem Patienten mittleren und fort-
geschrittenen Alters mit einer Inzidenz von 100/100 000 Kranken-
hausaufnahmen. Die Mortalitdtsrate liegt bei 6,4-9,4%, in
historischen Beschreibungen bei bis zu 30 % [44, 45].

Mit einer ACPO assoziierte Grunderkrankungen kénnen bei ca.
95 % der Patienten nachgewiesen werden, die idiopathische Form
ist selten (> Tab. 7) [44, 46]. Abzugrenzen sind andere Ursachen
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» Tab.7 Pradisponierende Faktoren und mit ACPO assoziierte
Erkrankungen [46].

Inflammatorisch/infektiés: akute Appendizitis, akute Cholezystitis, akute
Pankreatitis, Gastritis, Abszess, Sepsis, Herpes-Zoster-Infektion,
Pneumonie

Gyndkologisch: normale Schwangerschaft, vaginale Geburt, Kaiserschnitt,
Placenta praevia, Hysterektomie

Organtransplantation: Leber, Niere, Herz, Lungen
Urologisch: Nephrolithiasis

Trauma (nicht operativ): Beckentrauma, mechanische Ventilation,
Spinalkanaltrauma

Kardiovaskuldr/zerebrovaskuldr: Myokardinfarkt, kongestive
Herzinsuffizienz, Schlaganfall

Metabolisch: Hypokalidgmie, Hyponatridamie, Hypo-/Hyperkalzdmie, Hypo-
thyreoidismus, Diabetes mellitus, Leberversagen, Niereninsuffizienz,
Alkoholabusus

Medikamentds: Antidepressiva, Opiate, Anticholinergika, Benzodiazepi-
ne, Phenothiazide, Laxanzienabusus, Kalzium-Kanalblocker, Anti-Parkin-
son-Medikamente, Amphetamine (Uberdosis), zytotoxische Medika-
mente, Clonidin

Neurologisch: M. Parkinson, M. Alzheimer, Multiple Sklerose
Pulmologisch: COPD

Onkologisch: Kleinzelliges Lungenkarzinom, Multiples Myelom,
Leukdmie, retroperitoneale Tumoren, disseminierte Beckentumoren

Andere: Verbrennung, gastrointestinale Blutung, retroperitoneales
Hamatom, mesenteriale Thrombose, Kraniotomie, Aortenaneurysma,
Thorakotomie

Idiopathisch

einer Kolondilatation wie das toxische Megakolon (z. B. bei Clostri-
dium-difficile-Infektion oder bei chronisch entziindlichen Darmer-
krankungen) [47]. Die Pathogenese der ACPO ist nicht vollstdndig
verstanden. Vermutlich fihren metabolische, retroperitoneal-
oder spinal-traumatische oder pharmakologische Einfliisse zu
einer Dysbalance der autonomen Innervation, bei der kontraktili-
tatsfordernde parasympathische Einfliisse in den Hintergrund
gedrdngt werden [48].

Idiopathisches Megakolon (IMC)

Das IMC ist definiert als anhaltende Dilatation eines Kolonseg-
ments, der keine organische Erkrankung zugrunde liegt. Klinische
Konsequenz kann eine therapierefraktire Obstipation sein [49].
Umgekehrt kann sich ein Megakolon auch als Endzustand nach
jahrelanger schwerer chronischer Obstipation ausbilden [50]. An-
ders als beim M. Hirschsprung, der ACPO oder dem sekunddren
toxischen Megakolon kann keine zugrunde liegende organische
Erkrankung gesichert werden [49]. In Ermangelung allgemein
anerkannter klinisch-radiologischer Kriterien (hdufig wird ein Rek-
tumdurchmesser am Beckeneintritt von 6,5 cm zugrunde gelegt)
und pathognomonischer histopathologischer Korrelate bleibt die
exakte Pravalenz unklar [21]. Das IMC gilt aber als sehr selten.
Gezeigt werden konnten - aber ohne allgemeingtiltige Stigmata
- ursdchliche pathologische Verdnderungen aller 3 Effektorkom-

ponenten der sensomotorischen Darmfunktion, also enterische
Neuro-/Myo- und Mesenchymopathien [49].

M. Hirschsprung

Der M. Hirschsprung ist durch ein angeboren tonisch kontrahier-
tes, damit funktionell obstruiertes distales Darmsegment mit
konsekutiv massiv prastenotisch dilatiertem Darm charakterisiert.
Ursache ist das segmental véllige Fehlen von enterischen Nerven-
zellen (Aganglionose) im Plexus myentericus und submucosus
und damit das Fehlen relaxierender Neurotransmitter [7, 51].
Uberwiegend ist das Rektum betroffen, jedoch sind die Manifesta-
tion und der Schweregrad der Stérung, der u. a. durch die Ldnge
des agangliondren Segments bestimmt wird, variabel [52]. Die
Inzidenz des M. Hirschsprung betragt durchschnittlich 1:5000 Le-
bendgeburten (1,5:10 000 bei Kaukasiern, 2,8:10 000 bei Asiaten)
mit Bevorzugung des ménnlichen Geschlechts (ca. 3:1). Bei 12%
der Patienten mit M. Hirschsprung kénnen chromosomale Ano-
malien nachgewiesen werden, darunter ist Trisomie 21 die hau-
figste chromosomale Erkrankung mit 2-10% [53].

Epidemiologie der chronischen Obstipation

Es werden 3 Typen der chronischen Obstipation beschrieben, die
sich in ihrer klinischen Prasentation teilweise tiberlappen kdnnen:
»Slow Transit Constipation“ (STC), ,Normal Transit Obstipation*
und Stuhlentleerungsstérungen. Beziiglich der ,Normal Transit
Obstipation“ verweisen wir auf die S2k-Leitlinie Chronische Obsti-
pation [54]. Fast alle epidemiologischen Studien differenzieren
nicht zwischen den genannten Obstipationstypen. Die globale
Prévalenz fiir chronische Obstipation ist mit ca. 14 % angegeben.
In tertidren Referenzzentren sind Stuhlentleerungsstérungen ver-
antwortlich fir ein Drittel der Félle mit chronischer Obstipation.
Hohere Pravalenzen liegen vor bei nicht kaukasischer Population,
Frauen, Individuen mit niedrigem Einkommen und geringerem
Ausbildungsgrad der Eltern sowie bei dlteren, hospitalisierten
Patienten [55]. In epidemiologischen, ,bevélkerungsbasierten®
Untersuchungen lag die nach Alter und Geschlecht korrigierte
Pravalenz fiir Stuhlentleerungsstérungen bei 11/1000 Personen
(95 %-Kl: 8,7-13,3) mit einer altersunabhdngigen Haufung bei
Frauen [56, 57].

Slow Transit Constipation (STC)

Die STC ist charakterisiert durch eine starke, das Krankheitsbild
dominierende Verzogerung des Kolontransits (cave: sekundare
Verzégerung des Kolontransits auch bei Stuhlentleerungsstérung
madglich), die z. B. durch Markertechniken (Radioisotope oder
radioopake Marker) diagnostiziert werden kann [58]. Eine prag-
nante deutsche Bezeichnung ist fiir dieses Krankheitsbild nicht
etabliert, weshalb wir den englischen Begriff benutzen. Ursachen
konnen enterische Neuro-, Myo- und Mesenchymopathien allein
oder als Mischform sein sowie gestorte gastrokolische/kolo-koli-
sche Reflexe [59]. Die Zahl der enterischen Nervenzellen ist haufig
vermindert (oligoneuronale Hypoganglionose) [55, 60].

Resultat ist eine verschlechterte propulsive Kolonmotilitdt, die
wiederum auf einer Reduktion der hochamplitudigen, propulsiven
Kontraktionen, die Massenbewegungen des Koloninhalts induzie-
ren, beruhen kann. Bei der sog. Kolonparese fehlt die normale
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tonische Kontraktion des Kolons in Antwort auf eine hochkalorische
Mahlzeit vollig. Betroffene, haufig junge Frauen, sprechen auf kon-
servative MaRnahmen einschlieRlich einer hochdosierten Laxan-
zientherapie meist nicht an [50, 61, 62]. Etliche Patienten mit STC
weisen auch Motilitatsstorungen der weiter proximalen Abschnitte
des Gastrointestinaltrakts auf (v. a. Diinndarm) [63, 64]. Dies kann
fir therapeutische Entscheidungen relevant sein [65].

Beckenbodendyssynergie

Die Beckenbodendyssynergie ist definiert als frustrane oder ein-
geschrankte Entleerung trotz versuchter Defdkation mit Pressen
bei Ausschluss eines mechanischen Entleerungshindernisses, die
auf einer willkirlich, aber unbewusst gesteuerten mangelnden
Koordination zwischen intrarektaler Druckerh6hung und Relaxa-
tion des Sphinkterapparats beruht [62]. Dies flihrt einerseits
zur fehlenden Relaxation oder paradoxer Anspannung des
M. sphincter ani und des M. puborectalis [66]. Es resultiert ein un-
zureichendes Aufrichten und Begradigen des rektoanalen Win-
kels, sowie Verkiirzen und Offnen des funktionellen Analkanals.
Andererseits kann der intrarektale Druckanstieg zu niedrig sein.

In zwei Drittel der erwachsenen Patienten wird die Beckenbo-
dendyssynergie verursacht durch fehlerhafte Toilettengewohn-
heiten, schmerzhafte Defdkation, obstetrische Verletzun-
gen, Rickenmarklasionen oder Dysfunktion der sog. ,Brain-
Gut“-Achse. Bei dem restlichen Drittel der Patienten liegt ein
nicht addquates Erlernen der Defdkation wahrend der Kindheit
vor, hdufig verursacht durch Verhaltensstérungen oder Eltern-
Kind-Konflikte. Ca. 60 % der Patienten mit Beckenbodendyssyner-
gie haben auch eine sekunddre STC [56]. Dariiber hinaus ist eine
Beckenbodendyssynergie in einem Drittel der Fille mit einer ver-
zdgerten Magenentleerung und in zwei Dritteln mit einer rektalen
Hyposensitivitdt assoziiert [55].

Von der Beckenbodendyssynergie abzugrenzen sind die sehr
viel selteneren unwillkiirlichen, spontanen Kontraktionen des
Sphinkterapparats, die als Anismus bezeichnet werden, und die
Beckenbodenspastik mit unwillkiirlichen, reizgetriggerten Kon-
traktionen. Diesen beiden Krankheitsbildern liegt jeweils eine
nachweisbare extrapyramidale bzw. eine Ldsion des ersten Motor-
neurons zugrunde.

Sekundare Stérungen der intestinalen Motilitdt

Stérungen der intestinalen Motilitdt treten sehr hdufig im Rahmen
akuter Erkrankungen auf, z. B. bei gastrointestinalen Infekten,
sind dann aber meist selbstlimitierend und nicht Thema dieser
Empfehlungen. Sekunddre unspezifische Stérungen von Diinn-
und Dickdarmmotilitat treten in chronischer Form als Folge von
Erkrankungen wie Dumping-Syndrom, Gallensduremalabsorption,
Kohlenhydratmalabsorption, bei chronischer Inflammation (z. B.
CED) und bakterieller Fehlbesiedlung des Diinndarms (Small
Intestinal Bacterial Overgrowth, SIBO) auf (umgekehrt findet sich
eine SIBO nahezu regelhaft bei CIPO als Folge der Motilitatssto-
rung). Klinisch steht dann meist das Symptom Durchfall im Vor-
dergrund. Auch die in » Tab. 6 aufgefiihrten mdglichen Ursachen
einer CIPO kénnen mit weniger ausgepragten sekundaren Motili-
tatsstérungen einhergehen. Dartiber hinaus fiihrt eine partielle
Obstruktion des Darmlumens (larvierte Obstruktion) zu Anderun-
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gen der Motilitét, teils bevor sich die Obstruktion mithilfe bildge-
bender Verfahren darstellen lasst [67].

(Differenzial-)Diagnostik

STATEMENT 4

Die Symptomatik Idsst weder eine sichere Differenzierung
zwischen mechanischer Obstruktion und Motilitatsstérung,
noch zwischen etablierten Motilitatsstorungen und einem
Reizdarmsyndrom zu. Dies gilt insbesondere bei moderaten
Beschwerden, die bei den meisten Patienten vorliegen.
[Starker Konsens]

Erlduterungen

Zu den unspezifischen Symptomen intestinaler Motilitatsstorun-
gen zihlen Ubelkeit, Erbrechen, abdominelle Schmerzen, Véllege-
fuhl, Blahungen, Diarrhoe und/oder Obstipation. Sofern andere
Ursachen ausgeschlossen sind, sprechen isolierte dyspeptische Be-
schwerden fiir eine Dysmotilitdt des oberen Gastrointestinaltrakts
(GIT), eine isolierte Obstipation fiir eine Dysmotilitdt des unteren
GIT. Eine Uberlappung der Symptome ist aber hiufig und eine exak-
te Organzuordnung anhand der Symptomatik nicht moglich. Bei
schweren intestinalen Motilitdtsstorungen kann es infolge einer
bakteriellen Uberwucherung des Diinndarms (SIBO) und/oder der
reduzierten Absorptionskapazitdt des Darms zu Zeichen der (gene-
ralisierten) Malabsorption kommen. Rezidivierendes Erbrechen
und/oder chronische Diarrhoen kénnen zu sdmtlichen Manifesta-
tionen der Exsikkose und des Elektrolytmangels fiihren. Sonstige
extraintestinale Begleitsymptome finden sich vor allem bei Motili-
tatsstérungen, die im Rahmen einer Systemerkrankung bzw. als
Folge anderer Erkrankungen auftreten (z. B. systemische Sklerose,
M. Parkinson) [4-6]. Die Schwere der gastrointestinalen Symptome
ldsst keine zuverldssigen Riickschliisse auf die zugrunde liegende
Ursache zu. Schwerste Beschwerden im Sinne eines akuten Abdo-
mens/lleus sprechen aufgrund der relativen Haufigkeit der Krank-
heitsbilder in erster Linie fiir eine mechanische Obstruktion,
kénnen aber auch durch eine CIPO hervorgerufen werden.

STATEMENT 5

Die differenzialdiagnostische Abgrenzung ausgeprdgter intes-
tinaler Motilitatsstorungen beispielsweise vom RDS ist bei
Ausschluss einer mechanischen Obstruktion anhand der
folgenden Kriterien maglich: lleus- bzw. Subileusepisoden
(CIPO), morphologische Verdnderungen wie Megakolon und
Megarektum, stark verzogerter Kolontransit, Nachweis einer
Beckenbodendyssynergie (mit Ansprechen der Symptomatik
auf gezielte Therapie), typische histopathologische Befunde
(M. Hirschsprung) bzw. ausgepragte Verdnderungen der neu-
romuskuldren intestinalen Strukturen und/oder der manome-
trisch zu erfassenden Motilitdtsmuster.

[Starker Konsens]
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STATEMENT 6

Bei Patienten mit Verdacht auf eine intestinale Motilitatssto-
rung als Ursache der Symptomatik soll eine Stufendiagnostik
erfolgen mit Laboruntersuchungen, bildgebenden Untersu-
chungen (Sonografie, Endoskopie, Radiologie), Transitzeitbe-
stimmungen, intraluminalen Manometrien und histologi-
schen Untersuchungen der neuromuskuldren Strukturen
anhand adédquater Biopsate.

[Expertenkonsens, Konsens]

STATEMENT 7

Das exakte diagnostische Prozedere (Auswahl und Reihenfol-
ge der Untersuchungen) soll individuell angepasst werden.
[Expertenkonsens, starker Konsens]

STATEMENT 8

Weitergehende und insbesondere invasive Funktionstests
sollen auf Patienten mit Alarmsymptomen oder fehlendem
Ansprechen auf (ibliche therapeutische MaBnahmen
beschrankt werden.

[Expertenkonsens, starker Konsens]

Erlduterungen zu Statements 5-8

Aufgrund der Seltenheit der Krankheitsbilder gibt es keine
Studien mit héherem Evidenzgrad, die diagnostische Schemata
untersuchen. Die Empfehlungen beruhen demnach auf einem Ex-
pertenkonsens. Die angegebenen diagnostischen Empfehlungen
entsprechen der sinnvollen klinischen Praxis bei diesen Krank-
heitsbildern. Erforderlich ist eine Stufendiagnostik, die prinzipiell
Laboruntersuchungen, bildgebende Untersuchungen (Sonogra-
fie, Endoskopie, Radiologie), Transitzeitbestimmungen, intralumi-
nale Manometrien und histologische Untersuchungen umfassen
kann, aber individuell angepasst und auf das Notwendige
beschrankt werden soll. Im Allgemeinen gilt:

Bildgebende Untersuchungen (Radiologie/Endoskopie) dienen
in erster Linie dem Ausschluss einer mechanischen Obstruktion
und sind vorrangig.

Mithilfe von Laboruntersuchungen wird vor allem nach behan-
delbaren Ursachen schwerer Motilitdtsstorungen bzw. nach se-
kundaren Formen und Komplikationen gesucht. Wegen der gerin-
gen Invasivitat und der mdglichen therapeutischen Konsequenzen
sollten sie friihzeitig erfolgen.

Motilitdtsmessungen im engeren Sinn (Transitzeitbestimmun-
gen oder intraluminale Manometrien) sind indiziert, wenn sich in
den vorgenannten Untersuchungen keine wegweisenden Befunde
ergeben, wenn es um die Quantifizierung des AusmaRes (Ausdeh-
nung, Schweregrad) einer Motilitdtsstérung oder die Klarung der
Pathophysiologie geht. Im Vergleich zu Osophagus- und anorek-
talen Manometrien handelt es sich bei Diinndarm- und Kolonma-
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» Tab. 8 Indikationen fiir die Durchfiihrung einer antro-duodeno-
jejunalen Manometrie (in Anlehnung an [69, 70]).

1. Kldrung der Diagnose bei unklarer Ubelkeit, Erbrechen oder anderen
Symptomen, die eine obere gastrointestinale Motilitdtsstorung
implizieren

2. Differenzierung zwischen myopathischer und neuropathischer

Dysfunktion von Magen und/oder Diinndarm

3. Identifizierung einer generalisierten Motilitdtsstorung bei Patienten
mit Dysmotilitdt des Kolons (z. B. chronische Obstipation), vor allem vor
subtotaler Kolektomie

4. Konfirmation der Diagnose einer CIPO, wenn die Diagnose anhand
klinischer und radiologischer und ggf. histopathologischer Kriterien
unklar bleibt

5. Suche nach einer maglichen mechanischen Obstruktion bei klinischen
Hinweisen, aber fehlendem Nachweis durch bildgebende Untersuchungen

6. Bestimmung, welche Organe transplantiert werden miissen (isolierte
vs. multiviszerale Transplantation) bei Patienten mit CIPO, bei denen
eine Diinndarmtransplantation vorgesehen ist

7. Bestdtigung der Diagnose Rumination (alternativ durch hochauflésende
Osophagusmanometrie + Impedanzmessung méglich)

» Tab.9 Indikationen fiir die Durchfiihrung einer Kolonmanometrie
(in Anlehnung an [69, 70]).

1. Untersuchung von Patienten mit schwerer Obstipation, die nicht auf
eine medikamentdse Therapie anspricht und mit einem verzégerten
Kolontransit assoziiert ist, ohne dass ein Hinweis auf eine Entleerungs-
stérung besteht

2. Bestdtigung eines chronischen Megakolons oder Megarektums bei
Patienten mit Darmdurchmesser >10 cm bzw. 15cm

3. Kldrung der Pathophysiologie bei anhaltenden Symptomen nach Ent-
fernung des agangliondren Segments bei Kindern mit M. Hirschsprung

4. Untersuchung der Funktion eines abgeleiteten Kolons vor moglichem
Verschluss des Kolostomas

5. Vorhersage der Antwort auf antegrade Einldufe Giber zokales Stoma

nometrien um aufwendige Untersuchungsverfahren, die nur bei
ausgepragter Symptomatik indiziert sind (> Tab. 8, 9).

Eine aussagekrdftige histologische Diagnostik erfordert in aller
Regel die Untersuchung von tiefen Biopsien (Rektum) bzw. Voll-
wandbiopsaten durch spezialisierte Laboratorien (> Tab. 10-12)
[22]. Sie kommt deshalb nur bei schwerer Symptomatik in
Betracht.

Manometrische Muster und Ergebnisse einer Ganzwandbiopsie
korrelieren neuen Untersuchungen zufolge nur bedingt; etwa
drei Viertel der Patienten mit auffilliger Manometrie haben aber
eine pathologische Histologie, auch wenn die Biopsie in der Regel
nicht aus dem proximalen Diinndarm stammt, der manometrisch
untersucht wird [42]. Zudem haben Patienten mit stark vermin-
derter Kontraktilitdt in der Manometrie eine signifikant
verschlechterte Prognose [68].

Ein sinnvolles diagnostisches Vorgehen ist im Folgenden fiir die
einzelnen definierten Motilitdtsstorungen beschrieben.
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» Tab. 10 Aussagekraft unterschiedlicher Biopsien fiir die Diagnostik intestinaler Motilitdtsstorungen (in Anlehnung an [25]).

Art der Biopsie

Konventionelle
Mukosabiopsie

Rektale Saugbiopsie

Ganzwandbiopsie

Gewinnung

Endoskopisch

Endoskopisch, bei dlteren Kindern/Erwachsenen 3 cm
proximal der Linea dentata 2-3 Biopsien mit 3 mm @
und 1/3 Submukosa (= Plexus submucosus erfasst)

Gewinnung nur invasiv moglich, deshalb priifen, ob
Praparate von vorangehender Darmresektion vorhan-
den und an Ganzwandbiopsie denken bei Anlage eines
Entlastungsstomas oder OP wegen V. a. mechanische
Obstruktion, sonst: laparoskopische oder laparosko-

pisch assistierte Ganzwandbiopsie an folgenden Stellen:

Magen: 9cm proximal des Pylorus, anterior, mittig
zwischen groRer und kleiner Kurvatur

Diinndarm: 1. gut fassbare Jejunalschlinge bei gene-
ralisierter Erkrankung (ca. 15 cm distal des Treitz’-
schen Bandes) oder das am stdrksten dilatierte
Segment bei lokalisierter Erkrankung

Kolon: Colon descendens bei generalisierter Erkran-

Anwendungsgebiet/Aussagekraft

Limitiert, da neuromuskuldre Strukturen (insbesondere sub-
mukdse und myenterische Ganglien sowie Tunica muscularis)
nicht erfasst werden

Dient vorwiegend dem Ausschluss differenzialdiagnostisch
relevanter Erkrankungen (z. B. Z6liakie)

Standarddiagnostik des M. Hirschsprung bei Kindern, auer-
dem: (fam.) Erkrankung mit neuronalen (intranukledren)
Einschliissen, Amyloidose

Erforderlich zur histopathologischen Diagnostik der meisten
intestinalen Motilitdtsstérungen, da nur bei Ganzwandbiop-
sien die neuromuskuldren Strukturen vollstandig erfasst
werden

Beziiglich der detaillierten Anwendung und Aussagekraft
vgl. » Tab.12

kung oder das am stdrksten dilatierte Segment bei
lokalisierter Erkrankung, ggf. durch seromuskuldre

Biopsie

Alternative: endoskopische Ganzwandbiopsie

(Kolon) durch full-thickness resection device (FTRD)

» Tab.11 Gewinnung und histopathologische Aufarbeitung intesti-
naler Ganzwandbiopsien (in Anlehnung an [25]).

GroRke ca. 2.cm Lange (Schnittfliche), artifizielle Dehnung
bzw. Schrumpfung vermeiden

Orientierung orthogonale Ausrichtung der Darmwandschichten;

Schnittflache quer zur Darmachse

Fixierung Formalin/Paraformaldehyd zur Paraffin-Einbettung,
ggf. zusatzlich Nativ-Gewebe tieffrieren fiir Enzym-
histochemie, Glutaraldehyd fiir Transmissionselek-

tronenmikroskopie (TEM)

Schnittdicke: 3-6 um, Schnitte von 3 unterschiedli-
chen Stellen des Gewebeblocks (Anfang, Mitte, Ende)
anfertigen

Aufarbeitung

Farbungen Histochemie, Immunhistochemie, Enzymhistochemie

(beztiglich Details vgl. » Tab. 12)

CciPO

Schwere der Symptomatik und deren Relevanz fiir Lebensqualitdt
und Prognose rechtfertigen bei Verdacht auf CIPO in aller Regel
ausfiihrliche und auch invasive diagnostische MaBnahmen, auch
wenn es aufgrund der Seltenheit des Krankheitsbildes nur wenige
und fast ausschlieBlich retrospektive Studien gibt, die untersu-
chen, welche diagnostischen Verfahren angebracht sind.

Ziele der Diagnostik sind der Ausschluss relevanter Differenzi-
aldiagnosen (mechanische Obstruktion!), die Identifizierung

sekundarer Formen, die Aufdeckung der zugrunde liegenden
Pathophysiologie und moglicher Komplikationen (> Tab. 13). Zu
diesem Zweck werden die vollstdndige endoskopische und/oder
radiologische Darstellung des GIT empfohlen, die ausfiihrliche
Untersuchung von Laborparametern sowie eine gastroduodenoje-
junale Manometrie (V. a. bei fehlender oder unklarer Histologie).
Ein Test zur Erfassung von SIBO als Komplikation einer CIPO sollte
ebenfalls durchgefiihrt werden [71]. Messungen der gastralen
und kolonischen Motilitdt kdnnen therapeutisch relevant sein. In
Abhédngigkeit von der individuellen Symptomatik kénnen auch
Motilititsmessungen an Osophagus und Anorektum erforderlich
sein. Osophagusmotilitdtsstdrungen wurden in einer retrospekti-
ven Studie an 116 erwachsenen CIPO-Patienten in 73 % der Fille
gefunden. Schwere Formen gingen mit Unfdhigkeit zur ausrei-
chenden oralen Nahrungsaufnahme, vermehrten Aspira-
tionspneumonien und einem reduzierten Uberleben einher [72].

Aussagekraftige histopathologische Untersuchungen erfor-
dern geeignete Biopsate (Ganzwand) und addquate Unter-
suchungstechniken, die in der Regel nur von spezialisierten Labo-
ratorien geleistet werden kénnen (vgl. » Tab.10-12). Die
sorgfaltige histopathologische Diagnostik kann Informationen fiir
das Therapiekonzept liefern [4-6, 22, 69, 71]. Vor allem neurolo-
gische, aber auch beispielsweise urologische Zusatzuntersuchun-
gen kénnen zur Aufdeckung sekundérer Formen bzw. der Beteili-
gung weiterer Organsysteme erforderlich sein.
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» Tab. 12 Diagnostische Kriterien fiir die histopathologische Klassifizierung intestinaler neuromuskularer Erkrankungen (nach10)

Diagnose QL/QT Minimum* Zusatzuntersuchungen Wichtigste Befunde
Aganglionose QL/QT H&E oder EZH IHC (Calretinin) Vélliges Fehlen von Neuronen
EZH (AChE) Hypertrophe submukosale extrinsische
Nervenfasern

fehlende Calretinin-Immunreaktivitat

Hypoganglionose QL H&E IHC (PGP9.5, NSE)* Starke Reduktion von Ganglien und Neuronen

Ganglioneuromatose QL H&E IHC (PGP9.5, NSE, S100)* Hamartomatdse Zunahme von Neuronen und
Ganglien

IND, Typ B QT EZH (LDH) IHC (Hu C/D, PGP) >8 Neurone in >20 % von 25 submukosalen

IHC Ganglien

Degenerative QL H&E Degeneratives zytologisches Bild

Neuropathie

Inflammatorische QL H&E Starke Infiltrate od. Eosinophile

Neuropathie QT IHC (CD45, CD3) > 1 intragangliondre oder >5 perigangliondre
Lymphozyten pro Ganglion

Abnormale Struktu- QL H&E IHC, (SUMO01), TEM Intraneuronale nukledre Einschlusskorperchen,

ren in Neuronen Megamitochondrien

Abnormes neuroche- QL/QT IHC? IHC (PGP9.5, NSE)*$ Verminderte Immunfarbung im Vergleich zu

misches Coding IHC? Kontrollen

Reduktion einer bestimmten neuronalen
Subpopulation

Neuronale Unreife QL H&E EZH (LDH, SDH) Morphologisch unreife Neurone
Abnormale enterische QL H&E IHC (S100, GFAP) Deutliche Zunahme
Glia
Fehlbildungen der QL, QT H&E Jede Abweichung von 2 Muskelschichten
Muscularis propria
Degenerative QL H&E Spezialfarbung®, IHC, Schadigung und Verlust von Myozyten, Fibrose
Leiomyopathie (SMA), TEM
Entziindliche QL H&E IHC (CD45, CD3) Infiltrat von Entziindungszellen
Leiomyopathie
Hyperplasie der QL H&E Verdickte Muscularis mucosae
Muscularis mucosae
Abnorme Filament- QL IHC (SMA) Fehlen von SMA in der zirkuldren Muskelschicht™*
proteine
Muskuldre Einschluss-  QL, QT H&E glattmuskuldre amphophile M-Kérper
korperchen PAS-Farbung glattmuskuldre Polyglucosan-Korper
TEM Megamitochondrien in Myozyten
Atrophe Desmose QL Spezialfarbung® Totales oder fokales Fehlen des Bindegewebsgertists

in Muscularis propria

Abnormale QT IHC (CD117) IHC (Ano1) ICC um >50% reduziert im Vergleich zu
ICC-Netzwerke Kontrollschnitten

CD117 ist synonym mit c-kit; Ano1 ist synonym mit DOG1. AChE: Acetylcholinesterase, EZH: Enzymhistochemie, ICC: interstitielle Cajal-Zellen, GFAP: glial
fibrillary acidic protein, IHC: Immunhistochemie, IND: intestinale neuronale Dysplasie, LDH: Laktatdehydrogenase, NSE: neuronspezifische Enolase, PAS:
periodic acid-Schiff, PGP9.5: protein gene product 9.5, QL: qualitativ, QT: quantitativ, SDH: Succinatdehydrogenase, SMA: smooth muscle alpha-actin,
TEM: Transmissionselektronenmikroskopie.
" beziiglich Anforderungen an Aufarbeitung vgl. » Tab. 11.
* Allgemeine neurale Marker zum Vergleich (Alternativen: Hu C/D, Neurofilament, PGP 9.5).
* bislang nicht definiert, am haufigsten benutzt werden: NO, ChAT, SP, VIP, dies sind aber keine Empfehlungen fiir die Routinepathologie.
8 panneuronale Marker werden hier benutzt, um festzustellen, ob die absolute Zahl der Neurone reduziert ist.
& Trichrom-, Van.Giesson- oder Picrosirius-Farbung.

" regional unterschiedlich, dies ist ein normaler Befund im lleum
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» Tab. 13 Diagnostische Verfahren bei V. a. schwere intestinale Motilitatsstérung/CIPO [69, 70, 73].

Bildgebende Untersuchungen: vollstindige endoskopische und/oder radiologische Darstellung des Gastrointestinaltrakts (z. B. Osophagogastroduo-
denoskopie + lleokoloskopie (jeweils einschlieBlich Routinehistologie) + (MRT-)Sellink)

Laboruntersuchungen: ausfiihrliche Untersuchung von Routinelaborparametern, die Hinweise auf entziindliche oder tumordse gastrointestinale
Erkrankungen, Malabsorption oder Elektrolytmangel liefern konnen; auRerdem Suche nach sekundaren Formen und seltenen Differenzialdiagnosen

(in Abhangigkeit von der individuellen Symptomatik) durch Bestimmung von TSH, C1-Esterase-Inhibitor, Porphyriediagnostik, Autoantikérperdiagnostik
wie bei V. a. Kollagenose sowie Bestimmung von ANNA-1 bzw. anti-Hu-Autoantikérpern als Hinweis auf eine enterische Ganglionitis

Gastroduodenojejunale Manometrie: zum Beleg gestorter Motilitatsmuster, zur Eingrenzung der Pathophysiologie (Myopathie vs. Neuropathie)
bzw. ggf. zur Aufdeckung einer larvierten mechanischen Obstruktion (vgl. » Tab. 8)

Transittests: Magenentleerungsmessung (Szintigrafie, '>*C-Atemtest), Messung des orozokalen (H,-Lactulose-Atemtest) bzw. Diinndarmtransits
(Szintigrafie, kombinierter H,-Lactulose- und 3C-Acetat-Atemtest [74]) und des Kolontransits (réntgendichte Marker, Hinton-Test, Szintigrafie),
vor allem zur Quantifizierung von Ausdehnung und Schweregrad der Motilitdtsstorung

Tests zur Erfassung einer bakteriellen Fehlbesiedlung: Glucose-H,-Atemtest, ggf. kulturelle Bestimmung der Keimzahl aus Diinndarmaspiraten

Osophagusmanometrie: bei V. a. bzw. zum Ausschluss einer generalisierten Motilititsstorung, von besonderer Bedeutung bei zugrunde liegender

systemischer Sklerose [75], auBerdem prognostisch aussagekriftig (s. 0. [72])

Anorektale Manometrie: bei Patienten mit Obstipation (als flihrendes Symptom) [76]

Kolonmanometrie: bei Patienten mit schwerer Obstipation und V. a. generalisierte Motilitdtsstorung [72]

Histopathologie: kann neuromuskuldre Stérung belegen und charakterisieren und dadurch Informationen fiir das Therapiekonzept liefern, erforderlich
sind geeignete Biopsate (Ganzwand) und addquate Untersuchungstechniken [22], die in der Regel nur von spezialisierten Laboratorien geleistet werden

kénnen (vgl. » Tab. 10-12).

Erweiterte Diagnostik: v. a. neurologische, ggf. auch endokrinologische oder urologische Zusatzuntersuchungen zur Aufdeckung sekundarer Formen

bzw. zusdtzlich beteiligter Organsysteme

Fir Patienten mit enteraler Dysmotilitdt wird angenommen,
dass ein vergleichbares diagnostisches Prozedere wie bei CIPO
mit zurlickhaltendem Einsatz invasiver Methoden sinnvoll ist.

ACPO

Weil das Krankheitsbild in der Regel Patienten mit schwerer
Grunderkrankung betrifft und passager ist, spielt die eigentliche
Motilitatsdiagnostik allenfalls eine untergeordnete Rolle.

Stattdessen wird die Diagnose anhand des klinischen Bildes
vermutet und durch die Abdomentiibersichtsaufnahme bestitigt,
die ein stark geweitetes Kolon zeigt (Grad unterschiedlich, Diffe-
renzialdiagnosen: mechanische Obstruktion, toxisches Megako-
lon, ischdmische Kolitis). Wenn eine mechanische Obstruktion
nicht anhand der Gasverteilung ausgeschlossen werden kann,
wird zusatzlich ein Abdomen-CT oder ein Kolonkontrasteinlauf
mit einem wasserldslichen Kontrastmittel empfohlen. Generell ist
bei diesen Untersuchungen auch auf Zeichen der Perforation und/
oder Peritonitis zu achten.

Dariiber hinaus sind Laboruntersuchungen indiziert, um Ursa-
chen und Komplikationen der ACPO zu erfassen (Blutbild, Elektro-
lyte, Parameter zur Erfassung von Leber-, Nieren- und Schilddrii-
senfunktion, Blutkultur bei V. a. septische Komplikationen).

Um die Entwicklung einer kritischen Dilatation und von Kom-
plikationen zu erfassen, wird empfohlen, Abdomenibersichtsauf-
nahmen und Bluttests bis zur Besserung von klinischem Bild und
Befund alle 12-24 h zu wiederholen [77]. Eine vorsichtige Kolo-
skopie bei unvorbereitetem Darm kann diagnostisch (und thera-
peutisch) indiziert sein, sofern kein Anhalt fir eine Peritonitis
besteht [47, 78, 79]. Sie ist bei Zeichen der Ischdmie abzubre-
chen.

206

IMC

Ein chronisches Megakolon kann so ausgeprdgt sein, dass die
Diagnose bei klinischen Routineuntersuchungen (Abdomentiber-
sichtsaufnahme, lleokoloskopie) oder bei Laparotomie offensicht-
lich ist, exakte diagnostische Kriterien sind nicht allgemein etab-
liert, es werden aber die folgenden Grenzwerte vorgeschlagen:
Kolondurchmesser >6,5 cm auf Hohe des Beckenrandes, >8cm
im Bereich des Colon ascendens und >12 cm im Bereich des Z6-
kums [80]. Ein Megarektum wird klassisch radiologisch gesichert
anhand eines rektalen Durchmessers von >6,5 cm (Kolon-KE)
bzw. >8,3 cm (konventionelle Defdkografie). Alternativ werden
bei der anorektalen Manometrie mithilfe eines einfachen Latex-
ballons die Volumina zur Erreichung der rektalen Sensitivitats-
schwellen gemessen [76]. Sind diese bei leerem Rektum normal,
ist ein Megarektum ausgeschlossen. Bei auffélligen Befunden bie-
tet die fluoroskopische Messung des rektalen Durchmessers bei
minimalem Distensionsdruck (mittels Barostat erzeugt) das ver-
mutlich zuverldssigste diagnostische Verfahren (normal <6,3 cm).
Aber auch die alleinige Messung des rektalen bzw. kolonischen
Volumens mittels Barostat ist etabliert. Dieses Verfahren zeigt
bei Megarektum bzw. -kolon neben einem erhéhten Volumen
haufig auch eine erhthte Compliance des betroffenen Segments
[49, 70, 76, 81]. Wenn mehr als 300 ml benétigt werden, um ei-
nen Druck von 20 mmHg in einem Barostat-Ballon (10 cm Lénge,
Platzierung im linksseitigen Kolon) zu erzeugen, kann die Diagno-
se Megakolon als gesichert gelten [80].

Ein chronisches Megarektum/Megakolon kann einerseits eine
Obstipation verursachen, andererseits aber auch das Endstadium
einer schweren Obstipation (STC) aufgrund einer Kolonmotilitdts-
storung darstellen. In Abhangigkeit von der individuellen Sympto-
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matik kdnnen deshalb auch, wie in » Tab. 13 beschrieben, weitere
diagnostische Tests erforderlich sein.

Die Diagnose idiopathisches Megakolon/-rektum erfordert den
Ausschluss moglicher Ursachen [49]. Histopathologisch fanden
sich bei mehr als der Hélfte von 31 Patienten mit IMC Zeichen der
Neuropathie, seltener Myo- oder Mesenchymopathien, Uberlap-
pungen kamen vor. Zudem zeigten dilatierte und nicht dilatierte
Kolonanteile bei den meisten Patienten dhnliche histopathologi-
sche Auffalligkeiten, sodass Letztere der klinischen Manifestation
des Megakolons vorauszugehen scheinen [82].

M. Hirschsprung

Als Referenzverfahren in der Diagnostik des M. Hirschsprung gilt
die Etagenbiopsie des Rektums, die als Saugbiopsie (oder mittels
Schere) durchgefiihrt wird, mit anschlieBender histopathologi-
scher Untersuchung (Bestimmung der Acetylcholinesterase-Akti-
vitdt oder Einsatz immunhistochemischer Verfahren (neuronale
Marker)). Zusédtzlich werden die anorektale Manometrie und
Kolon-Kontrastdarstellungen eingesetzt.

Im Gegensatz zu den meisten anderen intestinalen und koloni-
schen Motilitatsstorungen liegen fiir die Diagnostik des M. Hirsch-
sprung systematische Untersuchungen und auch Metaanalysen
zur Wertigkeit verschiedener diagnostischer Verfahren vor [83,
84]. Letztere zeigen, dass bei Kindern, die dlter als 1 Jahr sind, die
rektale Saugbiopsie mit anschlieBender Untersuchung der Acetyl-
cholinesterase-Aktivitdt eine Sensitivitdt von mehr als 90 % und
eine nahezu 100 %ige Spezifitdt im Vergleich zum Referenzverfah-
ren (Vollwandbiopsie und/oder Beobachtung des klinischen Lang-
zeitverlaufs) hat [83, 84]. Sensitivitdt und Spezifitat der anorekta-
len Manometrie sind mit 91 % bzw. 94 % geringfligig niedriger.
Demgegentiber besitzt der Kolon-Kontrasteinlauf nur eine Sensiti-
vitdt von 70 % und eine Spezifitdt von 83 % fiir die Diagnose eines
M. Hirschsprung in diesem Patientenkollektiv [83]. Er wird des-
halb nicht von allen Arbeitsgruppen empfohlen und wenn, dann
erst nach Diagnosestellung zur Planung des operativen Vorgehens
[85, 86]. Sowohl die anorektale Manometrie (vor allem bei kleinen
Kindern) als auch die Gewinnung einer aussagekréftigen Biopsie
und deren histologische Untersuchung erfordern erfahrene
Untersucher.

Bei Sduglingen sind die radiologischen Befunde teils unauffallig
und auch der Manometrie wird keine sichere Aussagekraft zuge-
sprochen, sodass fiir die positive Bestatigung der Diagnose
M. Hirschsprung Biopsie und Histologie gefordert werden [51].
Generell sollten alle Félle einer friihkindlichen schweren Obstipa-
tion untersucht werden, um einen M. Hirschsprung oder andere
Stérungen des ENS auszuschlieBen. Bei positivem Befund sind in
diesen Fillen wegen der moglichen Assoziation des M. Hirsch-
sprung mit genetischen Syndromen, die ein erh6htes onkogenes
Potenzial aufweisen, molekulargenetische Untersuchungen auf
MEN2A- und MTC-Mutationen indiziert; bei totaler kolonischer
Aganglionose wird ein komplettes RET-Screening empfohlen [51].

In den seltenen Féllen, in denen ein M. Hirschsprung erst im Er-
wachsenenalter diagnostiziert wird, liegt meist ein sehr kurzes
agangliondres Segment vor. Ob die Ergebnisse der oben zitierten
systematischen Studien bei Kindern auf Erwachsene zu tbertra-
gen sind, ist unklar. Allgemein ist zu fordern, dass ein suspekter
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radiologischer Befund mittels Manometrie und Histologie besta-
tigt wird [62]. Weil der manometrische Nachweis eines normalen
anorektalen Inhibitionsreflexes das Krankheitsbild ausschlieRt und
diese Untersuchung bei Erwachsenen in aller Regel leicht durch-
fihrbar ist, wird die anorektale Manometrie vor eventueller
Durchfiihrung einer tiefen Rektumbiopsie empfohlen (Biopsie
nur bei fehlendem Nachweis des Reflexes) [76].

Schwere Obstipation
(STC und anorektale Funktionsstorungen)

Ziele der Diagnostik sind der Ausschluss einer mechanischen Ob-
struktion bzw. organischen Ursache der Obstipation sowie die Dif-
ferenzierung zwischen Kolontransitstérung (STC), Stuhlentlee-
rungsstorung/Beckenbodendyssynergie und Obstipation bei
normalem Kolontransit (,Normal Transit Constipation“, NTC). Die
Grundlage dafiir bilden die ausfiihrliche und gezielte Anamnese
(z. B. begiinstigende Medikamente?) und die korperliche Untersu-
chung einschlieRlich digitaler rektaler Untersuchung (bei Erwachse-
nen). Wenn nur Studien mit mittlerer oder hoher Qualitat beriick-
sichtigt werden, gibt es nur wenig Evidenz fiir den Nutzen dartber
hinausgehender diagnostischer Tests [87]. Dies gilt sowohl fir
Untersuchungen, die dem Ausschluss organischer Ursachen die-
nen, als auch fir Funktionstests. Deshalb werden weitergehende
Untersuchungen von Experten nur bei Patienten mit Alarmsympto-
men oder fehlendem Ansprechen auf tbliche therapeutische MaR-
nahmen empfohlen [88]. Sinnvolle diagnostische Verfahren zur Ab-
kldarung von Patienten mit STC sind in » Tab. 14 dargestellt.

Therapie

STATEMENT 9

Bei Patienten mit CIPO sollen die folgenden Therapieziele ange-
strebt werden: Aufrechterhaltung eines addquaten Erndh-
rungsstatus, Verbesserung der intestinalen Propulsion, Linde-
rung abdomineller Symptome sowie Vermeidung bzw.
Therapie von Komplikationen (z. B. bakterielle Fehlbesiedlung).
[Empfehlungsgrad A, starker Konsens]

STATEMENT 10

Zur medikament6sen Therapie bei CIPO sollten die in » Tab. 15
genannten Wirkstoffe in Erwdgung gezogen werden.
[Empfehlungsgrad B, Konsens]

STATEMENT 11

Unnoétige Laparotomien wdhrend pseudoobstruktiver Episo-
den sollten vermieden werden.
[Empfehlungsgrad B, Konsens]
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» Tab. 14 Diagnostische Verfahren bei schwerer, therapierefraktarer Obstipation [50, 61, 62, 69, 70, 76, 87, 89].

Laboruntersuchungen: Elektrolyte, TSH, PTH, Blutglukose, Nierenfunktionsparameter

Bildgebende Untersuchungen: Abdominalsonografie, lleokoloskopie, ggf. CT(MRT)-Kolonografie

Kolontransitstudien: in der Regel mithilfe rontgendichter Marker (modifizierter Hinton-Test), ermdglicht objektive Messung der Kolontransitzeit
(normal <68-72 h) und bildet Grundlage fiir Diagnose einer STC (sofern szintigrafische Messung nicht verfiigbar), allerdings sekunddre Stérung des
Kolontransits bei bis zu 2/3 der Patienten mit Stuhlentleerungsstorung/Beckenbodendyssynergie, deshalb immer auch sorgféltige morphologische und

funktionelle Untersuchung des Anorektums erforderlich

Anorektale Manometrie: erlaubt den Ausschluss eines M. Hirschsprung (s. 0.) und erfasst eine Beckenbodendyssynergie als Ursache einer schweren
Obstipation (= mangelnde Koordination zwischen rektalem Druckanstieg und Sphinkterrelaxation beim Pressen), findet sich bei 20-75 % der untersuch-
ten Patienten, allerdings teils eingeschrankte Kooperation und kein ausreichendes Pressen der Patienten unter Laborbedingungen, deshalb Bestdtigung
durch 2. Verfahren erforderlich, bei Verwendung hochauflésender manometrischer Verfahren hohe Rate an falsch positiven Befunden fiir Beckenbo-

dendyssynergie bei Gesunden [90, 91]

Defdkografie: konventionelle oder MRT-Defdkografie liefert aufféllige Befunde in bis zu % der Patienten mit Obstipation, erfasst sowohl morphologisch/
anatomische Abnormitéten (z. B. Rektozele, rektale Intussusception) als auch funktionelle Beeintrachtigung, deshalb auch geeignet als bestdtigendes

Verfahren bei V. a. Beckenbodendyssynergie

Ballonexpulsionstest: untersucht Fihigkeit des Patienten, einen in das Rektum eingefiihrten wassergefiillten Ballon (meist 50 ml, teils zusatzlich
Gewichte) zu evakuieren, einfacher Screeningtest, der ausgepragtere Stuhlentleerungsstérungen erfasst

Kolonmanometrie: Aufwendige Untersuchung mit meist kombinierter Erfassung der phasischen (Wasserperfusionsmanometrie) und tonischen
(Barostat) Kolonmotilitat, auch hochauflésende Messverfahren verfligbar, reserviert fiir Patienten mit schwerster Symptomatik und ohne Anhalt
fur Stuhlentleerungsstérung, insbesondere vor geplanter Kolektomie (vgl. » Tab. 9)

Untersuchungen der Motilitdt des oberen GIT: Magenentleerungstests (Szintigrafie, '*C-Atemtest), Untersuchung des Diinndarmtransits (Szintigrafie,
H,-Lactulose-Atemtest) und antroduodenojejunale Manometrie konnen erforderlich sein bei V. a. generalisierte Motilitatsstorung, Diinndarmmanome-
trie notwendig vor subtotaler Kolektomie, da schlechtere Langzeitverldufe bei Patienten mit generalisierter Motilitatsstorung

Erweiterte Diagnostik: v. a. neurologische, ggf. auch endokrinologische Zusatzuntersuchungen zur Aufdeckung sekundérer Formen

STATEMENT 12

Schmerzen bei Patienten mit CIPO sollten nicht mit Opioiden
therapiert werden.

[Empfehlungsgrad B, Konsens]

Erlduterungen zu Statements 9-12

GroRere und vor allem kontrollierte Studien zur Therapie bei
Patienten mit CIPO wurden nur sehr begrenzt durchgefiihrt.
Somit beruhen die unten ausgefiihrten Therapieempfehlungen
zur didtetischen, medikamentdsen und chirurgischen Therapie
vielfach auf einer sehr begrenzten Datenlage oder Expertenmei-
nung.

Erndhrungstherapie

Die ESPEN-Leitlinien zum chronischen Darmversagen bei Erwach-
senen empfehlen keine spezifische Didt fiir Patienten mit CIPO,
sondern die Zusammensetzung der Nahrung nach individueller
Vertraglichkeit [108]. Eine Verbesserung der Motilitdt durch didte-
tische MaBnahmen konnte bei hospitalisierten Patienten mit
unterschiedlichen Motilitatsstérungen tatsdachlich nicht nachge-
wiesen werden [92]. Es gibt aber keine gezielten Untersuchungen
fur CIPO-Patienten, wdhrend fiir Patienten mit Gastroparese die
Uberlegenheit der sogenannten ,small particle diet* gezeigt wur-
de [109]. Wegen der haufigen Beteiligung des Magens bei CIPO
und der besseren Vertraglichkeit sind bei oraler Erndhrung mehre-
re kleine, fettarme und ballaststoffarme Mahlzeiten allgemein zu
bevorzugen. Falls erforderlich, sollten die Patienten (zusdtzlich)
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Trinkndhrlésungen erhalten. Wenn dies nicht erfolgreich ist, sollte
die Moglichkeit einer enteralen Erndhrung (nasojejunale Sonde,
PEG-]) gepriift werden. Wegen des deutlich h6heren Komplika-
tionsrisikos sollte eine dauerhafte (teil)parenterale Erndhrung nur
bei Versagen der zuvor genannten Optionen erfolgen [4-6, 108].

Prokinetische Therapie

Die Mdglichkeiten zur medikament6sen Verbesserung der intesti-
nalen Propulsion sind limitiert, zumal zurzeit (Stand 2021) in
Deutschland nur ein einziger Wirkstoff, namlich Prucaloprid, als
Prokinetikum zugelassen ist. Prucaloprid ist ein 5SHT4-Agonist
und zugelassen zur Behandlung der laxanzienrefraktaren Obstipa-
tion [110-112]. Wegen der Verbreitung von 5HT4-Rezeptoren im
Bereich des gesamten Gastrointestinaltrakts und in Analogie zur
Wirksamkeit der ,Vorgdngersubstanz*“ Cisaprid sind therapeuti-
sche Effekte aber auch bei CIPO zu erwarten. Tatsachlich gibt es
eine sehr kleine (N =4), aber kontrollierte Studie, die zeigen konn-
te, dass die wiederholte, doppelblinde Gabe von Prucaloprid die
Symptomatik signifikant gegentber Placebo verbessert [97].

Eine Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien belegt,
dass die Dopamin-D2-Antagonisten Metoclopramid und Dompe-
ridon sowie Makrolide (Erytrhomycin) die Motilitdt bei Patienten
mit unterschiedlichen Motilitdtsstérungen bessern [92]. Metoclo-
pramid und Domperidon sind in Deutschland aber nur noch zur
Therapie von Ubelkeit zugelassen, und ihr Einsatz ist auch in die-
ser Indikation auf hochstens 5 bzw. 7 Tage beschrankt. Zudem
wirken beide Substanzen, so wie die ebenfalls nur off-label ein-
setzbaren Makrolide, fast ausschlieRlich gastroduodenal. Weil
aber der obere GIT hdufig mit betroffen ist, erscheint ein Thera-
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» Tab. 15 Medikamentose Therapie schwerer intestinaler Motilitatsstorungen.

Wirkstoff bzw. Wirkstoffgruppe

Metoclopramid, Domperidon

Erythromycin, Macrolide

Prucaloprid

Acetylcholinesterase-Inhibitoren

Octreotid

Kortikosteroide, Immunglobuline

Orale p-Opiat-Rezeptor-Antagonisten

Antibiotika zur Behandlung einer
bakteriellen Fehlbesiedlung des
Diinndarms

Evidenz

Metaanalyse randomisierter kontrollierter Studien mit positiver
Wirkung auf Motilitat, allerdings gemischte Patientengruppen mit
hohergradiger Storung (hospitalisiert) [92]

Fallberichte fiir CIPO-Patienten [93]

Fallserie an Kindern mit positivem Effekt bei 3 von 4 [94]
Interventionsstudie, nicht kontrolliert, offen, an 15 CIPO-Pat. mit
deutlichem positivem Effekt bei 6 [95]

Interventionsstudie, nicht kontrolliert, offen, an 14 CIPO-Pat. in
Kombination mit Octreotid (s. u.), lang anhaltende Besserung von
Ubelkeit und Bauchschmerzen bei 5 [96]

Sehr kleine randomisierte, kontrollierte Studie (N =4), aber mit
verblindeter und wiederholter Gabe von Placebo/Prucaloprid tiber
4x12 Wo. bei jedem Pat., signifikante Schmerzreduktion [97]

Fallserie an Kindern, Pyridostigmin bewirkt u. a. Reduktion der
abdominellen Distension und Verbesserung der oralen Nahrungsto-
leranz [98]

Interventionsstudie mit Pyridostigmin, nicht kontrolliert, offen, an
13 Pat. mit STC (N =6) oder CIPO (N =7) zeigt Verbesserung von der
Darmdistension bei allen CIPO-Pat [99]

Interventionsstudie, nicht kontrolliert, offen an 16 Kindern mit CIPO
und TPN mit relevanter Verbesserung der enteralen Nahrungstole-
ranz bei 7 [100]

Interventionsstudie, nicht kontrolliert, offen, an 14 CIPO-Pat. tiber
20-33 Wo. unter Therapie mit Octreotid und Erythromycin (s. 0.),
vorher und hinterher antroduodenojejunale Manometrie, lang
anhaltende Besserung von Ubelkeit und Bauchschmerzen bei 5 [96]

Kohortenstudie an 61 Pat. mit CIPO bei SLE, 183 Patienten mit SLE
ohne CIPO, fast alle Patienten mit CIPO sprechen auf Kortikosteroide
an, Riickfall bei ca. 15 % mit erneutem gutem Ansprechen auf
Steroide [101]

Kohortenstudie an 15 Pat. mit therapierefraktarer systemischer
Sklerose und abdomineller Symptomatik, Therapie mit Immunglo-
bulineni.v. Gberim Mittel 2,3 |., darunter signifikante Besserung der
GIT-Symptome [102]

Interventionsstudie, nicht kontrolliert, offen, an 23 Pat. mit vermu-
teter autoimmuner GIT-Motilittsstorung, Behandlung mit Immun-
globulinen und/oder Methylprednisolon, erfolgreich bei 17 Pat
[103].

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien mit positivem
Effekt fir opiatinduzierte Obstipation [104], keine Studien an
Patienten mit CIPO

Rifaximin in (kleinen) randomisierten, placebokontrollierten
Doppelblind-Studien effektiver als Tetrazyklin oder Metronidazol
fur Eradikation und Behandlung von Beschwerden bei SIBO, keine
Studien explizit fiir CIPO [106, 107]

Kommentar

Wirkung gastroduodenal, deshalb Thera-
pieversuch vor allem bei gastraler Betei-
ligung sinnvoll

Wirkung gastroduodenal, deshalb Ein-
satz vor allem bei gastraler Beteiligung
sinnvoll

Besserung der Beschwerden

Dosierung durch Nebenwirkungen limi-
tiert (in Studie bei erwachsenen CIPO-
Pat. allerdings kaum aufgetreten) [99]

Klinischer Effekt korreliert mit manome-
trisch nachweisbaren Effekten auf Motili-
tat (Ansprechen prinzipiell vorhersagbar)

GroRte Erfahrung bei Patienten mit
zugrunde liegender rheumatologischer
Erkrankung (SLE), fiir andere potenzielle
Indikationen (enterische Ganglionitits,
autoimmune Myositis) nur Fallberichte,
probatorische Behandlung bei V. a.
autoimmunes Geschehen sinnvoll [103]

In aller Regel nur fiir Patienten unter
Opioidtherapie, die nach Méglichkeit zu
vermeiden ist, kdnnen aber Transit auch
bei opioidnaiven Personen beschleuni-
gen [105]

Nahezu immer vorhanden bei CIPO,
rezidiviert sehr haufig

pieversuch mit diesen Prokinetika trotzdem sinnvoll. Ihr positiver
Effekt bei CIPO wird durch Fallserien und einzelne kleine Studien
belegt [93-96]. Neostigmin verbessert die intestinale Propulsion
signifikant bei ACPO [79, 113], und Cholinergika kénnen auch
bei ansonsten therapierefraktdren Fdllen von CIPO erfolgreich
eingesetzt werden [98, 99]. Ihre Anwendung wird aber durch die
bei hoherer Dosierung auftretenden Nebenwirkungen limitiert.
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Das Somatostatinanalogon Octreotid 16st Phase-Ill-Komplexe
aus und hat in kleinen Studien als Monotherapie oder in Kombina-
tion mit Erythromycin positive Effekte bei Kindern und Erwachse-
nen gezeigt [96, 100]. Die klinische Wirksamkeit korrelierte dabei
mit manometrisch nachweisbaren Effekten auf die Motilitat, so-
dass das Ansprechen auf diese aufwendige und teure Therapie
prinzipiell vorhersagbar erscheint [96].
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Metaanalysen belegen, dass orale p-Opiat-Rezeptor-Antago-
nisten (peripherally acting p-opiate receptor antagonist, PAMO-
RA) bei opiatinduzierter Obstipation wirksam sind [104]. Es liegen
zwar auch dazu keine gezielten Studien an Patienten mit CIPO vor,
wenn bei diesen aber eine Opiattherapie unumgdnglich ist (s. u.),
erscheint die Kombination mit einem PAMORA primar sinnvoll.
Zudem kénnen PAMORA den Transit auch bei opioidnaiven Perso-
nen beschleunigen [105], und es gibt entsprechende Fallberichte
zur positiven Wirksamkeit bei CIPO [114].

Immunsuppressiva

Rheumatologische Systemerkrankungen sind eine vergleichsweise
haufige Ursache schwerer gastrointestinaler Motilitatsstorungen
(» Tab. 15). Die immunsuppressive Therapie der Grunderkrankung
kann in diesen Fallen auch die Motilitdtsstérung bessern. In einer
Fall-Kontroll-Studie an insgesamt mehr als 240 Patienten mit syste-
mischem Lupus erythematodes (SLE) sprachen fast alle Patienten
mit CIPO (N=61) auf eine Kortikosteroid-Therapie an. Bei 15%
kam es zu einem Riickfall mit erneutem gutem Ansprechen auf Ste-
roide [101, 115]. Auch intravendse Immunglobulingabe kann bei
SLE die gastrointestinalen Symptome signifikant bessern [102].
Dartiber hinaus wurde in Einzelféllen bei zugrunde liegender
enterischer Ganglionitis durch Steroide und/oder Immunsuppres-
siva eine Verbesserung der Symptomatik und des gastrointestina-
len Transits erzielt [19]. Eine enterische Ganglionitis kann aller-
dings nur anhand von chirurgisch oder endoskopisch zu
gewinnenden Vollwandpraparaten diagnostiziert werden [22].
Bislang besteht keine Einigkeit dariiber, ob bei erwachsenen Pa-
tienten mit CIPO die Indikation zu einem Steroidtherapieversuch
groRRziigig oder nur bei solchen mit nachgewiesener entziindli-
cher Infiltration des Plexus myentericus gestellt werden sollte.
Eine aktuelle Studie zeigt aber, dass etwa drei Viertel der Patien-
ten mit vermuteter autoimmuner enterischer Dysmotilitdt von
einer probatorischen Immuntherapie (iiberwiegend Immunglo-
bulingabe, sonst Prednison oder Kombination) profitieren [103].

Antibiotika

Fast alle Patienten mit CIPO weisen aufgrund der massiv einge-
schrankten Reinigungsfunktion eine bakterielle Uberwucherung des
Diinndarms (SIBO) auf. Diese kann die abdominelle Symptomatik
wesentlich verschlechtern, Malabsorption verstarken und mit dem
Auftreten von Lebererkrankungen oder deren Verschlechterung as-
soziiert sein, vor allem bei Patienten mit (teil)parenteraler Erndhrung
[116-118]. Die am besten etablierte SIBO-Therapie besteht in der
Gabe des topischen Antibiotikums Rifaximin (3 x550 mg tiber 10-
14 Tage) [106, 107]. Bei Fortbestehen der Motilitdtsstorung ist damit
zu rechnen, dass auch nach erfolgreicher ,Eradikation” regelmaRig
Rezidive auftreten. Bei Patienten mit hdufigen Rezidiven wird eine
zyklische, préventive Antibiotikagabe empfohlen [108].

Opioide

Schmerzen gehéren zu den haufigsten Symptomen bei Patienten
mit CIPO, und ihre Therapie kann schwierig sein. Dennoch darf der
Einsatz von Opioiden zur Schmerztherapie bei Patienten mit GIT-
Motilitdtsstorungen allenfalls mit groRer Zuriickhaltung erfolgen,
weil diese die Motilitdtsstérung und hdufig auch die Beschwerden
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aggravieren [119, 120]. Opioide fithren zu sehr starken Veranderun-
gen der gastrointestinalen Motilitdt mit oft chaotischen Motilitats-
mustern und Verlangsamung des intestinalen Transits bereits bei
Gesunden [105, 121, 122]. Initial vorhandene oder im Verlauf auf-
tretende funktionelle abdominelle Schmerzen werden bei einem
relevanten Prozentsatz von Patienten nicht gebessert, sondern
verschlechtert [119, 120, 123]. Entsprechend deletdr kénnen die
Wirkungen von Opioiden auf den gastrointestinalen Transit und die
Symptomatik bei vorbestehender schwerer Motilitatsstérung sein.

Endoskopische und chirurgische Therapie

Manche Patienten profitieren beziiglich der Schmerzen und der
sonstigen Symptomatik von Entlastungsenterostomien, die teils
auch endoskopisch mdoglich sind [124, 125]. Operationen bei
CIPO allgemein und besonders die Resektion betroffener Ab-
schnitte sind demgegentiber fast nie erfolgreich. Solche Eingriffe
haben eine hohe Morbiditat und Mortalitit, und nach 2 Jahren
miissen mehr als 50 % der Uberlebenden reoperiert werden [126].
Abdominelle chirurgische Eingriffe wahrend pseudoobstruktiver
Phasen sollten auch deshalb moglichst vermieden werden, weil
sie das klinische Bild durch (die Méglichkeit der) Bridenbildung
komplizieren. Als Ultima Ratio besteht bei Patienten mit schwe-
rem Verlauf und nicht zu tolerierenden Komplikationen der paren-
teralen Erndhrung die Moglichkeit der Diinndarmtransplantation
[4-6, 127, 128]. Etwa 20-25 % solcher Transplantationen werden
zurzeit bei Patienten mit CIPO durchgefiihrt. Die 5-Jahres-Uberle-
bensrate liegt bei ca. 70 %, die 10-Jahres-Uberlebensrate bei etwas
mehr als 50 % [129].

Mikrobiom modifizierende Therapien

Unter der Annahme, dass eine mikrobielle Dysbiose zur Entste-
hung oder Unterhaltung der Erkrankung beitrdgt, wurde in einer
Pilotstudie bei einer kleinen Zahl an Patienten mit CIPO ein fdkaler
Mikrobiomtransfer durchgefiihrt. Darunter kam es zu einer gerin-
gen Besserung der Symptomatik sowie zur besseren Toleranz
oraler Trinksupplemente bzw. einer enteralen Erndhrung [130].
Weitere Untersuchungen werden bendtigt, bevor Riickschliisse
fiir die Therapie von CIPO-Patienten gezogen werden kdnnen.
Probiotika werden teils in der Therapie von CIPO-Patienten ein-
gesetzt [131], es liegen aber keine Studien zur Wirksamkeit vor.

STATEMENT 13

Patienten mit ACPO sollen supportiv therapiert werden.
[Empfehlungsgrad A, starker Konsens]

STATEMENT 14

Kommt es unter supportiver Therapie innerhalb von 1-2 Ta-
gen nicht zur deutlichen Besserung oder besteht primar ein
schweres Krankheitsbild, soll das Kolon medikamentds (be-
vorzugte Option) oder endoskopisch dekomprimiert werden.
[Empfehlungsgrad A, starker Konsens]
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STATEMENT 15

Sind alle diese MaBnahmen nicht erfolgreich, kann eine
chirurgische Therapie indiziert sein.

[Empfehlungsgrad 0, starker Konsens]

Erlduterungen Statements 13-15

Trotz zahlreicher Artikel, die das Krankheitsbild beschreiben,
gibt es nur wenige qualitativ hochwertige Studien zur Therapie
der ACPO. Empfohlen wird die supportive Therapie fir alle Patien-
ten (orale Nahrungskarenz, Korrektur von Stérungen des Flissig-
keits- und Elektrolythaushalts, Magensonde, rektale Sonde zum
Ableiten von Gasen, moglichst Reduktion/Weglassen von motili-
tatshemmenden Medikamenten, mdglichst weitgehende Mobili-
sation des Patienten) [78, 79]. Sie fiihrt bei der Mehrzahl zur
erfolgreichen Behandlung des Krankheitsbildes [132, 133], was
mittlerweile auch durch eine prospektive Studie belegt wird
[133]. Besonders Patienten mit normaler Kolonwanddicke spre-
chen in weit mehr als 50 % der Falle auf die unspezifische konser-
vative Therapie an [133].

Die Entscheidung zu dariiber hinausgehenden medikamento-
sen, endoskopischen oder chirurgischen MaBnahmen wird
anhand des klinischen Verlaufs gestellt. Eine Intensivierung der
Therapie ist indiziert bei Patienten, die primar ein sehr weites
Kolon haben (Z6kum >10-12 cm) oder bei denen die ACPO be-
reits seit mehr als 3-4 Tagen besteht, sowie bei solchen, die nicht
innerhalb von 1-2 Tagen auf die supportiven MaRnahmen anspre-
chen[78, 79]. Diese Empfehlungen beruhen auf einem allgemei-
nen Expertenkonsens. Wegen der lebensbedrohlichen Situation,
in der sich die Patienten befinden, gibt es keine Studien dazu.
Sofern kein Anhalt fir Komplikationen besteht, ist bei Patienten
mit weitergehendem Interventionsbedarf die medikamentdse
Therapie mit Neostigmin zu bevorzugen [113, 134], bei Kontrain-
dikationen oder Versagen die endoskopische Dekompression [79,
133]. Chirurgische Therapieoptionen (Zokostomie, Kolon(teil)re-
sektion) kommen nur in Betracht fiir Patienten, die weiterhin the-
rapierefraktar sind oder Komplikationen (Kolonischdmie, Perfora-
tion) entwickeln [47, 78, 79].

STATEMENT 16

Patienten mit ,Slow-Transit“-Obstipation sollten eine ballast-
stoffreiche Erndhrung versuchen, ausreichend Fliissigkeit
zufiihren und sich ausreichend bewegen.

[Empfehlungsgrad B, starker Konsens]

Erlduterungen

Diese Empfehlungen entsprechen der Basistherapie bei Obsti-
pation laut S2k-Leitlinie der DGVS [54]. Der positive Effekt von
Ballaststoffen auf die Symptomatik wird durch systematische
Reviews belegt, allerdings wurden die zugrunde liegenden, rando-
misierten, kontrollierten Studien nicht an Patienten mit STC
durchgefihrt, sondern an Patienten mit milder bis maRiger Obsti-
pation [135]. Aufgrund der schweren Transitstérung ist eine

ballaststoffreiche Erndhrung bei Patienten mit STC sehr haufig
unwirksam und kann gerade bei diesen Patienten auch vermehrt
Beschwerden verursachen. In diesem Fall sollte die Zufuhr von Bal-
laststoffen reduziert werden, und es sollten andere MaBnahmen
zur Obstipationstherapie bevorzugt werden [54]. Nur bei Vertrag-
lichkeit, aber unzureichendem Effekt einer ballaststoffreichen
Erndhrung ist es sinnvoll, Ballaststoffe zusdtzlich medikamentds
zu verabreichen (s. u.).

Eine Verminderung der Trinkmenge unter die empfohlene Ta-
gesmenge reduziert bei Gesunden die Stuhlfrequenz und -menge
ohne Beeinflussung des Kolontransits [136]. Entsprechend be-
stand bei Jugendlichen eine Assoziation zwischen einer niedrigen
Trinkmenge und einer niedrigen Stuhlfrequenz [137]. Umgekehrt
wurde in Studien gezeigt, dass sich eine Obstipation durch Nor-
malisierung der Trinkmenge bessern |dsst [138]. Eine kleine Studie
an Gesunden konnte demgegentiiber keinen Effekt auf die Stuhl-
ausscheidung bei Steigerung der Trinkmenge tiber die empfohle-
ne Menge hinaus zeigen [139]. Der fehlende Effekt der ibermaRi-
gen Steigerung der Trinkmenge auf die Stuhlausscheidung und
das Risiko der Exazerbation einer Obstipation bei Dehydratation
werden auch in einer aktuellen systematischen Ubersichtsarbeit
bestatigt [140].

STATEMENT 17

Bei unzureichendem Erfolg sollte die Gabe der in » Tab. 16
aufgefiihrten Medikamente erwogen werden (einzeln oder
als Kombination von Praparaten mit unterschiedlichen Wirk-
prinzipien).

[Empfehlungsgrad B, starker Konsens]

Erlduterungen

Fiir alle aufgefiihrten Wirkstoffe gibt es hochgradige Evidenz
(Metaanalysen randomisierter, kontrollierter Studien), die die
tiberlegene Wirksamkeit gegeniiber Placebo bei Patienten mit
chronischer Obstipation allgemein belegt. Bezliglich der detail-
lierten Einschdtzung der infrage kommenden Medikamente ver-
weisen wir auf die entsprechenden Kapitel der Reizdarm-Leitlinie
[2]. Allgemein gilt jedoch, dass Metaanalysen eine moderate bis
gute Wirksamkeit bei Obstipation fiir Ballaststoffe und osmotisch
wirksame Laxanzien belegen [141, 142]. Strukturierte Ballaststof-
fe erzeugen mehr abdominelle Beschwerden als wasserlosliche
[146], kdnnen aber ebenfalls verwendet werden. PEG-haltige L6-
sungen haben eine bessere Wirkung und Vertraglichkeit als nicht
resorbierbare Kohlenhydrate [147]. Der chronische Gebrauch sti-
mulierender Laxanzien wurde durch viele Arzte gemieden wegen
der unbegriindeten Annahme, dass diese das Kolon schadigen so-
wie Abhdngigkeit und Gewohnung férdern. Diese Bedenken sind
aber nicht durch Studien belegt [1438].

Laxanzien kénnen auch bei STC Stuhlfrequenz und -konsistenz
glinstig beeinflussen, haben aber keinen Effekt auf abdominelle
Schmerzen, Bldhungen und das Gefiihl der unvollstandigen Ent-
leerung [143]. Manche Patienten profitieren von dieser kostenef-
fektiven Therapie, in schweren Fallen von STC sind Laxanzien
jedoch typischerweise unwirksam.
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» Tab.16 Medikamentose Therapie bei STC.

Wirkstoff bzw. Wirkstoffgruppe

Ballaststoffe

Konventionelle Laxanzien
(Makrogole, Bisacodyl, Natriumpi-
cosulfat, Anthrachinone, Lactulose)

Prucaloprid

Linaclotid

Lubiproston

Orale p-Opiat-Rezeptor-
Antagonisten

Evidenz

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt positiven Effekt bei milder bis maRiger Obsti-
pation, fraglich, ob auch Besserung weiterer Sympto-
me, keine gezielten Studien an Patienten mit STC
[141]

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt allgemeine Wirksamkeit in der Behandlung der
Obstipation, nicht speziell STC [142]

Kohortenstudie an Patienten mit STC zeigt Erhdhung
der Stuhlfrequenz, aber keinen Effekt auf assoziierte
Symptome [143]

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt Wirksamkeit in der Behandlung der Obstipa-
tion allgemein [142]

Integrierte Analyse von 3 RCT belegt kongruente
Besserung von Transit und Symptomen [144]

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt Wirksamkeit in der Behandlung der Obstipa-
tion allgemein [142, 145]

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt Wirksamkeit in der Behandlung der Obstipa-
tion allgemein [142]

Metaanalyse randomisierter, kontrollierter Studien
belegt positiven Effekt fiir opiatinduzierte Obstipa-
tion, keine gezielten Studien an Pat. mit STC [104]

Kommentar

Strukturierte Ballaststoffe werden haufig nicht vertragen,
Ballaststoffe insgesamt sind bei STC sehr haufig unzurei-
chend wirksam (Effekt geringer als bei obstipierten Pa-
tienten mit normalem Transit)

Lactulose haufig schlecht vertragen (Blahungen!)
Effekt der Laxanzien typischerweise unzureichend bei STC

5HT4-Agonist, wirkt prokinetisch

Dosen héufig niedriger als fiir RDS-C

In verschiedenen europdischen Ldndern zugelassen,
derzeit nicht verfligbar

In aller Regel nur fiir Pat. unter Opioidtherapie, die nach
Maglichkeit zu vermeiden ist, kdnnen aber Transit auch
bei opioidnaiven Personen beschleunigen [105]

Die integrierte Analyse von 3 randomisierten, placebokontrol-
lierten Studien konnte aber zeigen, dass Kolontransitzeit und
Symptomschwere eindeutig miteinander korrelieren und dass so-
wohl Transitzeit als auch Beschwerden durch Prucaloprid signifi-
kant reduziert werden [144]. Auch Cholinergika kénnen prokine-
tisch wirksam sein, haben aber haufig relevante Nebenwirkungen
[149]. Fiir Metoclopramid, Domperidon und Erythromycin konnte
kein prokinetischer Effekt am unteren GIT gezeigt werden [150,
151]. Die in manchen Féllen beobachteten positiven Effekte sind
maoglicherweise durch die Therapie einer begleitenden Transitsto-
rung des Magens oder des proximalen Dinndarms zu erkldren.

Der Guanylatzyklase-C-Aktivator Linaclotid ist hocheffektiv in
der Therapie der Obstipation [145] und wirkt sich zudem giinstig
auf Begleitsymptome wie Schmerzen und Bldhungen aus [152].
Linaclotid ist in Deutschland nur zur Behandlung des obstipations-
pradominanten RDS zugelassen, in den USA hingegen auch fir die
chronische Obstipation. Die Dosis ist niedriger als beim RDS (145
vs. 290 ug) [153], neuen Studien zufolge konnte die optimale
Dosis bei Obstipation jedoch von der ethnischen Zugehérigkeit
abhangen [154]. Studien gezielt an Patienten mit STC liegen nicht
vor, es wurde aber gezeigt, dass Linaclotid den Kolontransit
beschleunigt [155].

Lubiproston ist ein Chlorid-Kanal-Aktivator und bessert Symp-
tomatik und Lebensqualitdt bei chronischer Obstipation signifi-
kant [142-156]. Das Medikament ist in verschiedenen europa-
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ischen Ldndern zugelassen (https://www.ema.europa.eu/
documents/psusa/lubiprostone-list-nationally-authorised-medici
nal-products-psusa/00010290/201607_en.pdf), ist derzeit aber
nicht mehr verfiigbar.

Probiotika scheinen einen moderaten Effekt auf Stuhlfrequenz
und -konsistenz zu haben [157].

PAMORA kommen in aller Regel nur fiir Patienten unter Opio-
idtherapie infrage [104], die auch bei STC nach aller Mdglichkeit
zu vermeiden ist. Im Einzelfall kbnnen PAMORA auch zur Be-
schleunigung des Transits bei opioidnaiven Patienten erwogen
werden [105].

Generell gilt, dass Patienten mit STC schlecht, zum Teil auch gar
nicht auf die tblichen therapeutischen MaBnahmen ansprechen
[50, 61, 62, 158]. Um iiberhaupt einen relevanten therapeutischen
Effekt zu erzielen, sind hdufig Kombinationen von 2 oder auch mehr
Medikamenten aus unterschiedlichen Wirkstoffgruppen erforder-
lich (z. B. Laxans plus Prokinetikum). Solche Kombinationstherapien
wurden nicht systematisch untersucht, die Empfehlung, Kombina-
tionstherapien fiir anderweitig therapierefraktdre Patienten zu
wdhlen, bevor invasive Therapieformen erwogen werden, beruht
jedoch auf einem breiten Expertenkonsens [54]. Nur fiir weiterhin
therapierefraktdre, streng selektionierte Patienten kommen
auch chirurgische MaBnahmen infrage (vgl. Statement 23 mit Kom-
mentar).

Keller ] et al. Update S3-Leitlinie Intestinale... Z Gastroenterol 2022; 60: 192-218 | © 2022. Thieme. All rights reserved.


https://www.ema.europa.eu/documents/psusa/lubiprostone-list-nationally-authorised-medicinal-products-psusa/00010290/201607_en.pdf
https://www.ema.europa.eu/documents/psusa/lubiprostone-list-nationally-authorised-medicinal-products-psusa/00010290/201607_en.pdf
https://www.ema.europa.eu/documents/psusa/lubiprostone-list-nationally-authorised-medicinal-products-psusa/00010290/201607_en.pdf

STATEMENT 18

Bei Patienten mit rektaler Entleerungsstérung sollten als
rektale Entleerungshilfen bevorzugt Bisacodyl-Zépfchen oder
CO2 freisetzende Zapfchen appliziert werden.
[Empfehlungsgrad B, starker Konsens]

Erlduterungen

Die einzigen kontrollierten Studien mit Bisacodyl-Zapfchen
vergleichen 2 Tragersubstanzen bei Patienten mit Querschnitts-
Idhmung [159]. An der Wirksamkeit kann kein Zweifel sein, wie
unkontrollierte Beobachtungen [160] sowie die Verwendung als
Rescue-Medikation in zahlreichen kontrollierten Studien mit
neueren Laxanzien belegen. CO2 freisetzende Zdpfchen zeigten
in einer randomisierten kontrollierten Studie einen Vorteil gegen-
iber Placebo [161].

STATEMENT 19

Patienten, deren Obstipation durch eine Beckenbodendyssy-
nergie verursacht wird, sollten ein Beckenbodentraining
erhalten, bevorzugt als Biofeedbacktraining.
[Empfehlungsgrad B, starker Konsens]

Erlduterungen

Mehrere randomisierte, kontrollierte Studien zeigen einen groRen
Benefit einer Serie von Biofeedbacksitzungen alle 1-2 Wochen
iber 2-3 Monate. Dabei besserte sich auch die Stuhlfrequenz
[162, 163]. Patienten mit reiner Slow-Transit-Obstipation profi-
tierten kaum [164], Patienten mit gemischter Ursache der Obsti-
pation teilweise. Auch Metaanalysen berichten tiber die Effektivi-
tat von Biofeedbacktraining bei Beckenbodendyssynergie mit
moderater Uberlegenheit gegeniiber anderen konventionellen
Therapieoptionen [165, 166]. Fiir eine endgiiltige Beurteilung
sind weitere, gut geplante Studien erforderlich [167]. Dennoch
empfehlen amerikanische und europdische Leitlinien die Biofeed-
backtherapie klar fiir die Kurz- und Langzeittherapie bei Becken-
bodendyssynergie [168]. Allerdings ist (qualifiziertes) Biofeed-
backtraining, das die koordinierte Aktivierung der Bauchpresse
bei gleichzeitiger Relaxation des Beckenbodens eintibt [169],
nicht breit verfligbar. Der Einsatz von Laxanzien, die den Stuhl auf-
weichen und dadurch die Entleerung erleichtern, oder von Klistie-
ren bzw. CO2 freisetzenden Zapfchen kann (voriibergehend)
unterstiitzend wirken.

STATEMENT 20

Bei therapierefraktarer Stuhlentleerungsstérung infolge
Beckenbodendyssynergie kann Botox-A injiziert werden.
[Empfehlungsgrad C, Konsens]
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Erlduterungen

Bewadhrt hat sich die endosonografisch gezielte Injektion; der
Vorteil gegeniiber einer digital-palpatorischen Injektion ist aller-
dings nicht gezielt untersucht worden. Effekte halten nur wenige
Monate an. Der Nutzen einer Langzeitbehandlung mit wiederhol-
ten Injektionen wurde nicht untersucht und ist somit unklar [170].
Die Injektion von Botox kann auBerdem zur Behandlung analer
Spasmen bei Patienten mit M. Hirschsprung nach rektoanaler
Durchzugs-OP erwogen werden [171].

STATEMENT 21

Die sakrale Nervenstimulation (SNS) kann bei konservativ the-
rapierefraktaren Fallen einer Slow-Transit-Obstipation (STC)
individuell erwogen werden, wobei verldssliche Langzeitdaten
fehlen. Patienten mit einer Slow-Transit-Obstipation und
gleichzeitiger rektaler Entleerungsstérung scheinen eher
vom Effekt der sakralen Nervenstimulation zu profitieren.
[Empfehlungsgrad C, starker Konsens]

Erlduterungen

Dabei handelt es sich um eine Einzelfallentscheidung, bei der auch
der Mangel an therapeutischen Alternativen zum Tragen kommt.
Eine allgemeine positive Empfehlung kann demgegeniiber nicht
gegeben werden, zumal 2 gréRere Studien dazu widerspriichliche
Ergebnisse liefern. Einerseits [172] wurde ein fehlender Effekt
kurz- und langfristig bei Patienten mit STC gezeigt. Andererseits
wurden fiir Slow- und Normal-Transit-Patienten gute Ergebnisse
iber 6 Monate gezeigt, die fiir einen kleinen Teil der Patienten
bis zu 5 Jahren anhielten [173]. Dabei sprechen zahlreiche Studien
fiir eine komplexe Beeinflussung afferenter Beckennerven und
zentraler Mechanismen [174]. Fiir die rektale Entleerungsstérung
waren nur einzelne Patienten im Rahmen der gréReren Studien
untersucht worden, in Einzelfdllen mit erfolgreicher Therapie.

STATEMENT 22

Patienten mit M. Hirschsprung sollen chirurgisch therapiert
werden.

[Empfehlungsgrad A, starker Konsens]

Erlduterungen

Die chirurgische Therapie des M. Hirschsprung stellt die Stan-
dardtherapie dar und hat das Ziel, das befallene aganglionére
Segment zu resezieren. Sie ist breit anerkannt und in vielen Fdllen
unumganglich, sodass es keine vergleichenden Studien zu rein
konservativem Vorgehen gibt. Langzeitbeobachtungen zeigen
im Vergleich zu alters- und geschlechtsadaptierten Kontrollen
postoperativ im Kindesalter eine verminderte Kontrolle iber die
Stuhlentleerung, die sich aber im Erwachsenenalter bessert. Die
allgemeine Lebensqualitét ist nicht reduziert, allerdings bei Ein-
schrankungen im emotionalen und sexuellen Bereich [175]. Nach
Diagnosestellung eines M. Hirschsprung im Sauglings- bzw. Klein-
kindalter konnen serielle rektale Irrigationen den Darm dekompri-
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mieren, das Auftreten einer Enterokolitis verhindern und deshalb
Uberbriickend eingesetzt werden [176]. Die definitive Therapie in
Form einer sogenannten Durchzugsoperation kann bei nicht
dilatiertem Kolon in der Regel direkt durchgefiihrt werden [176-
179]. In den meisten Fillen liegt ein kurzstreckiger Kolonbefall vor
(auf das Rektosigmoid beschrdnkt), der die Resektion dieses
Abschnitts mit koloanaler Anastomose erfordert. Intraoperativ
kann mittels Schnellschnitts die Grenze der Aganglionose sehr
gut bestimmt werden. Bei mit Hirschsprung assoziierter Entero-
kolitis oder signifikanter Kolondilatation wird zuerst fiir einige
Monate ein protektives Kolostoma angelegt [180] und meistens
4-6 Monate danach die definitive Operation durchgefiihrt. Die
Komplikationsraten der verschiedenen ,,Pull-through“-Techniken
liegen bei 4-16% [177, 179, 181, 182]. Die transanale endo-
rektale ,Pull-through“-Operationstechnik scheint hinsichtlich
Komplikationsraten und funktioneller Ergebnisse gegeniber der
transabdominellen ,Pull-through“-Operation vorteilhaft zu sein
[183]. In sehr seltenen Fallen wird der M. Hirschsprung erst im
Erwachsenenalter diagnostiziert. Diese Patienten haben meist
nur ein sehr kurzes agangliondres Segment. Die Behandlungs-
grundsatze fiir Erwachsene unterscheiden sich nicht von denen
fur Kinder [184, 185].

STATEMENT 23

Die Indikation zur Kolonresektion bei Obstipation ist beson-
ders sorgfiltig zu treffen und soll beschrankt werden auf Pa-
tienten mit anderweitig therapierefraktdrer STC (subtotale
Kolektomie) oder auf Patienten, die therapierefraktare
Beschwerden aufweisen, welche mit umschriebenen morpho-
logischen Verdnderungen des Kolons (z.B. IMC) assoziiert
sind.

[Empfehlungsgrad A, Konsens]

Erlduterungen

Es gibt keine Studien, die subtotale Kolektomie versus dauerhafte
medikamentdse Therapie verglichen haben. Eine Fragebogener-
hebung nach subtotaler Kolektomie zeigt eine Zufriedenheit von
80-90% [186]. Ungefdhr 10 % der Patienten bendtigen postope-
rativ Antidiarrhoika. Niedrigere Erfolgsraten in anderen Studien
verdeutlichen die Notwendigkeit der sorgféltigen Patientenselek-
tion fir diese Therapieoption [69, 186-188].

STATEMENT 24

Sekundare und nicht selbst limitierende Motilitdtsstérungen
sollten moglichst kausal behandelt werden. Zu Beginn der
kausalen Therapie oder falls die zugrunde liegende Stérung
nicht zu beheben ist, kann eine symptomatische Therapie
(Antidiarrhoika oder Laxanzien) erforderlich sein.
[Empfehlungsgrad B, starker Konsens]
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Erlduterungen

Es gibt keine etablierten und durch Studien belegten Therapie-
formen sekundérer Motilitdtsstérungen. Eine symptomatische
Therapie kann indiziert sein. Die Behandlung der zugrunde liegen-
den Stérung - sofern mdglich - bildet aber die sinnvollste und
effektivste Therapie.

Interessenkonflikt

Die Interessenkonflikte sédmtlicher Autoren finden sich im Leitlinien-
report, Anhang D (https://www.dgvs.de/wissen/leitlinien/leitlinien-dgvs/
intestinale-motilitaetsstoerungen/)
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