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Zusammenfassung 

Hintergrund 

Intestinalatresien sind angeborene Fehlbildungen des Darms, die bei einem von 

400 bis 5.000 Neugeborenen auftreten. Man unterscheidet nach der Lokalisation 

zwischen Duodenalatresien, Jejuno-Ileal-Atresien und den seltenen Kolonatresien. 

Sie zählen zu den häufigsten Ursachen für eine Darmobstruktion beim Neugebo-

renen. Allen gemeinsam ist die Notwendigkeit einer chirurgischen Intervention. 

 

Methoden 

Bei dieser Diplomarbeit handelt sich um eine Literaturrecherche, zu deren Erstel-

lung in der Datenbank Pubmed veröffentlichte medizinische Artikel und Studien 

herangezogen wurden. Zusätzlich wurde Literatur aus zahlreichen aktuellen ein-

schlägigen Lehrbüchern verwendet. 

 

Ergebnisse 

Die Intestinalatresien, aufgeteilt in Duodenalatresien, Jejuno-Ileal-Atresien und 

Kolonatresien, werden in drei Kapiteln beschrieben. Es wurde die vorhandene Li-

teratur in Hinsicht auf Ätiologie, Inzidenz, Diagnostik und Behandlung der Darm-

fehlbildungen verglichen. Übereinstimmungen werden dargestellt und Divergenzen 

diskutiert. 

 

Diskussion 

Es zeigte sich, dass Ätiologie, klinisches Erscheinungsbild, Diagnostik, operative 

Vorgehensweise und Outcome erheblich je nach Lokalisation der Obstruktion vari-

ieren. Die pränatale Diagnostik von Darmatresien ist im Allgemeinen sehr schwie-

rig und nimmt von den duodenalen, die am häufigsten diagnostiziert werden, über 

die jejuno-ilealen bis hin zu den kolonalen Atresien, die kaum mehr erkannt wer-

den, ab. Die chirurgische Intervention ist abhängig von der Lokalisation der Ob-

struktion, sollte jedoch in Expertenzentren erfolgen, um ein bestmögliches Outco-

me zu erzielen. 
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Abstract 

Background 

Intestinal atresia is defined as a congenital obstruction of the intestine occurring in 

one of 400 to 5,000 newborns. In terms of localization of the obstruction duodenal 

atresia can be differentiated from jejuno-ileal atresia and the rare colonic atresia. 

Intestinal atresias represent the most common causes of intestinal obstruction in 

newborn babies. The necessity of surgical intervention is common to all forms of 

these malformations. 

 

Methods 

The present diploma thesis provides a literature research on intestinal atresias. 

Medical articles and clinical studies published in the online database Pubmed 

were used. Additionally, relevant medical books were screened for information on 

these lesions. 

 

Results 

The different forms of intestinal atresias, namely duodenal, jejuno-ileal and colonic 

atresias, are described in three chapters. The existing literature is discussed with 

regard to etiology, incidence, diagnosis and treatment of these malformations of 

the intestine. Correlations are depicted and divergences are discussed. 

 

Conclusion 

Etiology, clinical symptoms, diagnosis, surgical approach and outcome vary great-

ly in relation to the localization of the obstruction. In general, prenatal diagnosis of 

intestinal atresias remains difficult and the rate of prenatally diagnosed atresias 

decreases from duodenal atresias, which are diagnosed most frequently, to jejuno-

ileal atresias and colonic atresias, which are seldom recognized. The surgical ap-

proach depends on the localization of the obstruction. However, surgical correction 

should be performed in a pediatric surgical center in order to achieve an optimal 

outcome.  
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1 Einleitung 

Eine Intestinalatresie ist eine angeborene Fehlbildung des Darms, die bei einem 

von 400 bis 5.000 Neugeborenen auftritt [1] und ein häufiger Grund für eine Intes-

tinalobstruktion beim Neugeborenen ist. Ätiologie, klinisches Erscheinungsbild, 

Diagnostik, operative Vorgehensweise und Outcome variieren erheblich je nach 

Lokalisation der Obstruktion [2]. 

Der Begriff „Intestinalatresie“ beschreibt prinzipiell eine partielle (Stenose) oder 

eine komplette (Atresie) Obstruktion des Darmrohres [3]. 

Eine Atresie kann im gesamten Verlauf des Intestinaltraktes auftreten, allerdings 

ist sie im Dünndarm am häufigsten vorzufinden [4]. Man unterscheidet zwischen 

Duodenalatresien, Jejuno-Ileal-Atresien und den seltenen Kolonatresien [3].  

Die zwei Haupttheorien bezüglich der Ätiologie von Intestinalatresien sind das 

Konzept von Tandler über die fehlende Rekanalisierung des soliden Strang-

Stadiums während der Intestinalentwicklung, die für Duodenalatresien zutrifft, und 

die Publikation von Louw und Barnard, die beschreibt, dass eine intrauterine 

Durchblutungsstörung in der späteren Schwangerschaft die Ursache für die meis-

ten Jejuno-Ileal-Atresien und Kolonatresien ist [2, 4, 5]. 

Die Diagnose kann oftmals durch eine pränatale Sonografie gestellt werden oder 

sie präsentiert sich in der frühen Neonatalperiode [4]. Die Symptome, mit denen 

sich ein Patient mit jeder Form einer intestinalen Atresie bzw. Stenose präsentiert, 

sind mit einer Darmobstruktion übereinstimmend, sie beinhalten galliges Erbre-

chen, ein aufgetriebenes Abdomen und der fehlende Mekoniumabgang bei dista-

len Obstruktionen. Postnatal sind radiologische Untersuchungen bei der Diagno-

sestellung nützlich [2]. 

Wird die kongenitale Anomalie nicht chirurgisch korrigiert, führt sie aufgrund von 

gastrointestinalen Flüssigkeitsverlusten, Lungenaspiration und Malnutrition zum 

Tod [4]. 

Das chirurgische Ziel ist es, die Darmdurchgängigkeit wieder herzustellen, um die 

Funktion des Darmes so gut wie möglich zu gewährleisten [4]. 

Durch Verbesserungen in der neonatelen Intensivpflege und in der Anästhesie, 

sowie durch verfeinerte Operationstechniken wurde es möglich, die Überlebensra-

te von weniger als 10% in den 1950er Jahren auf 90% in den 1980er Jahren zu 
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steigern. In den Entwicklungsländern hingegen ist die Mortalitätsrate noch immer 

sehr hoch [1]. 

 

1.1 Anatomie 

1.1.1  Duodenum 

Das Duodenum wird in mehrere Abschnitte eingeteilt, die zusammen die Länge 

von circa 12 Fingerbreiten, in etwa 25-30 cm, ergeben, worauf sich der Name be-

zieht: 

 

 Pars superior 

 Pars descendens 

 Pars inferior bzw. horizontalis 

 Pars ascendens 

 

 

Abbildung 1: Anatomie des Duodenums (Quelle: Schünke M.; Schulte E.; Schumacher 

U.; Voll M.; Wesker K.; Prometheus Lernatlas der Anatomie: Hals und Innere Organe. 

Stuttgart, New York: Georg Thieme Verlag KG; 2005; Seite 188) 
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Die Form des Duodenums ist eine C-Schleife, die nach links offen ist und in deren 

Konkavität sich der Pankreaskopf befindet (Abb. 1). Die ersten zwei Zentimeter 

der Pars superior liegen intraperitoneal, der Rest des Duodenums retroperitoneal 

im Oberbauch, weshalb das Duodenum unbeweglich ist. 

In der Pars descendens münden an der Papilla duodeni minor der Ductus pancre-

aticus accessorius und an der Papilla duodeni major (bzw. Papilla Vateri) gemein-

sam der Ductus choledochus und der Ductus pancreaticus (Abb. 1). Somit erfolgt 

die Abgabe der Galle und des Pankreassekrets, die der Unterstützung der Ver-

dauungsfunktion dienen, bereits im obersten Abschnitt des Dünndarms. 

Die arterielle Versorgung erfolgt über die Arteria gastroduodenalis und Arteria 

mesenterica superior [6, 7, 8]. 

 

1.1.2 Jejunum und Ileum 

Das Jejunum ist der mittlere Dünndarmabschnitt und beginnt an der Flexura duo-

denojejunalis und misst etwa 2,5 m. Das Ileum ist der Endabschnitt des Dünn-

darms. Es mündet an der Valva ileocaecalis in die mediale Seitenwand des Cae-

cums und ist circa 3,5 m lang [7, 9]. 

Die Schlingen des Jejunums liegen eher links-kranial in der Abdominalhöhle, wäh-

rend man die Ileumschlingen dagegen mehr rechts-kaudal vorfindet [9]. 

Sowohl Jejunum als auch Ileum sind über das Mesenterium an der hinteren 

Bauchwand befestigt. Durch die intraperitoneale Lage sind die Dünndarmschlin-

gen sehr beweglich, um die sich das Colon wie ein Rahmen legt. 

Die arterielle Versorgung erfolgt über die Arteria mesenterica superior [6, 7, 8]. 

 

1.1.3 Intestinum crassum 

Der circa 1,5-1,8 m lange Dickdarm lässt sich in mehrere Abschnitte unterteilen 

(Abb. 2): 
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 Caecum mit Appendix vermiformis 

 Colon mit den Abschnitten 

 Colon ascendens 

 Colon transversum 

 Colon descendens 

 Colon sigmoideum 

 Rektum 

 

Von den oben genannten Dickdarmabschnitten besitzt nur das Colon transversum 

und das Colon sigmoideum ein Mesocolon (Abb. 2), wodurch sich die Beweglich-

keit dieser beiden Darmabschnitte erklärt. Das Colon ascendens und das Colon 

descendens hingegen sind nur an ihrer Vorderseite von Peritoneum bedeckt und 

liegen somit retroperitoneal. Das Rektum liegt extraperitoneal im kleinen Becken 

und hat daher auch kein Mesocolon [6]. 

 

 

Abbildung 2: Anatomie des Dickdarms (Quelle: Schünke M.; Schulte E.; Schumacher U.; 

Voll M.; Wesker K.; Prometheus Lernatlas der Anatomie: Hals und Innere Organe. Stutt-

gart, New York: Georg Thieme Verlag KG; 2005; Seite 193) 
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In das Caecum mündet am Ostium ileale das terminale Ileum. Die Ileozäkalklappe 

bzw. Bauhin´sche Klappe bildet einen dichten Abschluss, sie öffnet nur periodisch, 

um Dünndarminhalt in den Dickdarm übertreten zu lassen, der Rückfluss von 

Darminhalt in den Dünndarm wird aber sicher verhindert. Die Ringmuskelschicht 

von Ileum und Caecum wirkt als Sphinkter. Die Bauhin´sche Klappe ist beim Le-

benden eher rund, postmortal kann man eine obere und eine untere Lippe 

(Labrum ileocolicum = Labrum superius und Labrum ileocaecale = Labrum inferi-

us) erkennen [6]. 

 

Das Rektum verläuft circa vom dritten Sakralwirbel bis zum Perineum und ist 15-

16 Zentimeter lang. Es weist zwei typische Krümmungen auf, die Flexura sacralis 

und die Flexura perinealis, die bereits zum Canalis analis gezählt wird und ein 

wichtiger Bestandteil des Rektumkontinenzorganes ist. Beim Kleinkind ist das 

Rektum noch größtenteils gerade [6, 7]. 

 

Der Analkanal beginnt an der Junctio anorectalis, endet am Anus und ist umgeben 

von den Mm. sphincter ani internus und externus, M. levator ani, sowie dem Cor-

pus cavernosum recti, die zusammen für die Kontinenz des Rektums sorgen [6]. 

 

Die arterielle Versorgung erfolgt bis zur Flexura coli sinistra durch die Arteria 

mesenterica superior. Danach wird das restliche Colon von der Arteria mesenteri-

ca inferior versorgt. Das Rektum wird in den kaudalen Bereichen zusätzlich aus 

Ästen der Arteria iliaca interna versorgt [6, 9]. 

 

1.2 Histologie 

1.2.1 Allgemeiner Schichtbau des Verdauungskanals 

Alle Abschnitte des Verdauungskanals (Ösophagus, Magen, Dünndarm, Dick-

darm, Rektum und Analkanal) haben ein einheitliches Wandbauprinzip bestehend 

aus: 

  



 

 6 

 Tunica mucosa (Schleimhaut) 

 Lamina epithelialis mucosae = Oberflächenepithel 

Magen, Dünndarm und Dickdarm bis zum Analkanal sind mit einem 

einschichtig hochprismatischen Epithel ausgekleidet. 

 Lamina propria mucosae 

 Lamina muscularis mucosae 

 Tela submucosa 

Enthält die größeren Blut- und Lymphgefäße und einen vegetativen Ner-

venplexus (Plexus submucosus bzw. Meißner-Plexus). 

 Tunica muscularis 

Besteht mit Ausnahme des oberen Ösophagus im gesamten Verdauungs-

trakt aus glatten Muskelzellen. Sie lässt sich in eine innere Ringmuskel-

schicht (Stratum circulare) und in eine äußere Längsmuskelschicht (Stra-

tum longitudinale) unterteilen. Zwischen den beiden Muskelschichten liegt 

der Plexus myentericus bzw. Auerbach-Plexus (vegetativer Nervenplexus). 

 Tela subserosa 

 Tunica serosa (Peritoneum) 

Besteht aus einem einschichtigen, platten Epithel (Mesothel). 

oder 

 Tunica adventitia 

Am proximalen und mittleren Ösophagus, bei Teilen des Duodenums und 

des Dickdarms fehlt ein Peritonealüberzug. In diesem Fall sind die Tunica 

serosa und die Tela subserosa durch eine Tunica adventitia aus lockerem 

Bindegewebe ersetzt [10, 11, 12, 13]. 

 

1.2.2 Dünndarm 

Zu den Besonderheiten des Dünndarms zählen: 

 Plicae circulares (Kerckring-Falten): ringförmige Falten, die von der Tela 

submucosa und der Tunica mucosa gebildet werden. Am stärksten sind sie 

im Duodenum ausgebildet. Im Verlaufe des Jejunums werden sie allmählich 

weniger und flacher, im distalen Ileum sind sie meist nicht mehr zu finden. 
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 Zotten: Ausstülpungen der Mucosa, sie haben je nach Dünndarmabschnitt 

eine unterschiedliche Form. Ihre Dichte und Länge nimmt Richtung Ileum 

ab. 

 Krypten (Lieberkühn-Krypten oder Glandulae intestinales): Zwischen den 

Darmzotten befinden sich röhrenförmige Einsenkungen, die spezielle Drü-

senzellen aufweisen. In der Tiefe der Krypten finden im Epithel häufig Mito-

sen statt. Die neu gebildeten Zellen wandern in etwa drei bis sechs Tagen 

gegen die Zottenspitze. 

 Peyer-Plaques: Zusammengelagerte Lymphfollikel, typisch für das Ileum 

[10, 11, 12, 13] 

 

1.2.3 Dickdarm 

Im Colon sind keine Plicae circulares und keine Zotten mehr zu finden. 

 

Zu den Besonderheiten des Dickdarms zählen: 

 Taeniae coli: Das Stratum longitudinale der Tunica muscularis ist in drei 

einzelne Längsmuskelstreifen konzentriert, Ausnahme: Rektum 

 Appendices omentales: mit Fett unterbaute Ausstülpungen der Tunica se-

rosa, Ausnahme: Caecum und Rektum 

 Haustra coli: Wandausbuchtungen zwischen den Querfalten des Dickdarm-

rohres, Ausnahme: Rektum 

 Plicae seminlunares coli: Innen sichtbar, entstehen durch die Kontraktion 

der Tunica muscularis. Den inneren Falten entsprechen die äußeren Ein-

schnürungen, die die Haustren begrenzen [10, 11, 12, 13]. 

 

1.2.4 Canalis analis 

Der Analkanal gliedert sich in: 

 Zona columnaris: Die Schleimhaut zeigt deutliche Längsfalten, die bereits 

ein Plattenepithel besitzen. 

 Zona intermedia: Sie wird zur Zona cutanea durch die Linea anocutanea 

begrenzt und weist ein unverhorntes mehrschichtiges Plattenepithel auf. 
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 Zona cutanea: Das Epithel zeigt eine geringe Verhornung, ist pigmentiert 

und sehr dehnbar [13]. 

 

1.3 Embryonalentwicklung des Darms 

Der Gastrointestinaltrakt, sowie die Leber und das Pankreas entwickeln sich aus 

dem Entoderm, das Peritoneum aus dem Mesoderm. Alle größeren Organe und 

Organsysteme werden zwischen der 4. und 8. Woche angelegt, diesen Zeitraum 

nennt man Organogenese [5, 6]. 

 

Durch Längenzunahme und Abfaltung der Keimscheibe entsteht aus dem zu-

nächst planen Entoderm das embryonale Darmrohr. Es wird in Vorderdarm, Mit-

teldarm und Hinterdarm unterteilt. Der Vorderdarm beginnt an der Rachenmemb-

ran, die die Abgrenzung zu primären Mundhöhle darstellt. Daraus entwickeln sich 

Ösophagus, Magen und oberes Duodenum bis zur Einmündung des Ductus 

choledochus. Der Mitteldarm steht über den Dottergang (Ductus omphaloenteri-

cus) mit dem Dottersack in Verbindung. Aus dem Mitteldarm entwickeln sich der 

Dünndarm und die proximale Hälfte des Dickdarms. Der Hinterdarm endet an der 

Kloakenmembran, aus ihm entwickeln sich der Rest des Kolons, das Sigmoid und 

das Rektum bis zum Anus [8, 14]. 

 

Die Nabelschleife zeichnet sich durch ein rasches Längenwachstum aus, sodass 

die Leibeshöhle vorübergehend zu eng wird, um alle Darmschlingen zu beherber-

gen. Es kommt daher in der 6. Entwicklungswoche (EW) zum physiologischen 

Nabelbruch, die Darmschlingen treten dabei in die Nabelschnur über.  

Während ihres Längenwachstums führt die Nabelschleife eine Drehung um eine 

Achse aus, die von der A. mesenterica superior gebildet wird. Die Drehung erfolgt 

von vorne gesehen gegen den Uhrzeigersinn und beträgt etwa 270°. Sie umfasst 

den Zeitraum 5. bis 11. EW. Etwa 90° der Darmdrehung laufen außerhalb und et-

wa 180° bei der Rückkehr der Darmschlingen in die Leibeshöhle ab. In der 10. EW 

ziehen sich die Darmschlingen wieder in die Leibeshöhle zurück, sodass sich der 

physiologische Nabelbruch rückbildet. 

Nach der Drehung von Magen und Nabelschleife nehmen die Organe ihre typi-

sche Lage ein [5, 6]. 
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1.4 Physiologie des Verdauungstraktes 

Der Gastrointestinaltrakt hat digestive, absorptive und sekretorische Eigenschaf-

ten. Zusätzlich spielt er eine wichtige Rolle bei der Immunabwehr. Wenn diese 

Funktionen voll ausgebildet sind, ist ein normales Wachstum und Gedeihen im 

Neugeborenen- und Säuglingsalter gewährleistet [3, 15]. 

 

1.4.1 Digestion und Absorption von Nahrungsmitteln 

Der Dünndarm entwickelt seine digestive und absorptive Kapazität zwischen der 

9. und der 26. Gestationswoche. Es entwickelt sich ein voll differenziertes Organ 

mit Krypten und Villi, die eine enorme Vergrößerung der absorptiven Oberfläche 

bewirken. Die meisten absorptiven Mechanismen wie Enzyme und Transporter 

sind in der 10. Gestationswoche erstmals messbar und reifen bis zur 25. Woche 

zur vollen Aktivität heran. Der Gastrointestinaltrakt ist danach in der Lage, Abfälle 

aus der Erneuerung der Zellen und Substanzen, die mit dem Fruchtwasser ver-

schluckt werden, zu verdauen und zu absorbieren [3]. 

Der Dünndarm ist der Hauptort für die chemische Aufarbeitung und Absorption der 

Nahrungsstoffe [15]. Die Nahrungsbestandteile werden durch Enzyme, die aus 

dem Pankreassekret, der Galle und der Flüssigkeit, die die Dünndarmschleimhaut 

selbst produziert, stammen, aufgespaltet. Die Verdauungsprodukte, die aus den 

drei Grundnahrungsstoffen Eiweiß, Fett und Kohlenhydrate entstehen, und Was-

ser, Elektrolyte und Vitamine werden im Dünndarm absorbiert. Die letzte Station 

für die Wasser- und Ionenabsorption stellt der Dickdarm dar [15, 16]. 

Im Dünndarm besteht ein deutlicher Unterschied zwischen Duodenum und Ileum. 

Während die Zotten im Duodenum etwa 0,8 mm lang sind, sind die des Ileums nur 

circa 0,5 mm. Dadurch nimmt die Oberfläche und auch die digestive Kapazität von 

proximal nach distal hin ab. 

Im Ileum dagegen besteht eine höhere adaptive Kapazität. Bei Verlust von proxi-

malem Dünndarm mit konsekutivem Kurzdarmsyndrom, kann das Ileum die di-

gestive und absorptive Kapazität deutlich erhöhen. Die Mechanismen, die zur 

Adaptation führen, sind vielfältig [3]. 
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1.4.1.1 Intestinale Adaptation 

Unter intestinaler Adaptation versteht man die morphologischen und funktionellen 

Veränderungen in der Mucosa und Muscularis der Darmwand, die nach massiver 

Dünndarmresektion auftreten. Dieser Prozess kann beim Menschen ein bis zwei 

Jahre dauern und resultiert in einer verbesserten Absorption der Nahrung. Die 

Mechanismen, die die intestinale Adaptation kontrollieren, sind allerdings unbe-

kannt [17]. 

Einfluss auf die Adaptation hat die oral aufgenommene Nahrung. Freie Fettsäuren, 

kurzkettige Fettsäuren, eine Diät mit hohem Proteinanteil und eventuell Disaccha-

ride beeinflussen die Adaptation positiv. Weitere wesentliche Faktoren sind die 

pankreatobiliäre Sekretion, sowie Hormone und Wachstumsfaktoren, unter ande-

rem Glucagon-like peptide 2, Gastrin und Glutamin [3, 17]. 

 

1.4.2 Dünndarmmotilität 

Die Dünndarmmotilität wird autonom vom enterischen Nervensystem (Plexus 

myentericus und submucosus) gesteuert und durch Hormone und die äußere In-

nervation (Parasympathikus, Sympathikus und viszeral-afferente Fasern) beein-

flusst. 

Im Dünndarm finden sowohl Pendelbewegungen, die durch die Längsmuskulatur 

initiiert werden, als auch rhythmische Segmentierungen, die aus der Ringmuskula-

tur entstehen, statt. Diese Bewegungen dienen dazu den Darminhalt zu mischen 

und ihn mit dem Mucosaepithel in engen Kontakt zu bringen. Unterstützend wirkt 

die Eigenbeweglichkeit der Darmzotten. 

Zu unterscheiden sind die peristaltischen Reflexwellen, die dazu dienen, den 

Darminhalt Richtung Dickdarm zu befördern. Sie sind interdigestiv besonders aus-

geprägt. Bei den peristaltischen Reflexwellen löst der Bolus über Dehnungsrezep-

toren gleichzeitig oral eine Verengung und anal eine Erweiterung des Darmlumens 

aus [15, 16]. 

Ab der 35. Gestationswoche ist eine geordnete motorische Aktivität ausgebildet. 

Obwohl Feten in utero bereits Fruchtwasser schlucken, ist ein Frühgeborenes vor 

der 34. Woche nicht in der Lage, voll enteral aufgebaut zu werden, da die dazu 

nötige Peristaltik von proximal nach distal fehlt. 
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Die Motilität stellt somit den limitierenden Faktor für die Ernährung von Frühgebo-

renen dar, da die digestiven und absorptiven Funktionen bereits früher entwickelt 

sind [3]. 

 

1.4.3 Intestinale Barrierefunktion 

Der Gastrointestinaltrakt mit seiner circa 100 m² großen Oberfläche stellt eine Bar-

riere für verschluckte bzw. durch die Nahrung zugeführte Antigene dar. Man un-

terscheidet: 

 Nicht-immunologische Abwehrmechanismen: 

Dazu zählen die Magensäure, Pankreas- und Gallesekretion, die Schleim-

haut (Tunica mucosa), die Zellerneuerung und der Blutfluss im Darm. 

 Immunologische Abwehrmechanismen: 

Beinhalten Komponenten der Muttermilch wie IgA, Lymphozyten, Makro-

phagen, Leukozyten und Komplement [3, 16]. 

 

1.5 Intestinalatresie  

1.5.1 Definition 

Der Begriff „Atresie“ leitet sich vom griechischen Wort „atretos“ ab und bedeutet 

übersetzt „ohne Öffnung“. In der Medizin versteht man unter Atresie einen ange-

borenen Verschluss von Hohlorganen oder einer natürlichen Körperöffnung [18]. 
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1.5.2 Formen 

Bei vielen Organen kann eine Atresie vorgefunden werden, häufig betroffen sind 

unter anderem Darm, Ösophagus oder Gallengänge. 

Darmatresien und Darmstenosen können überall im Verlauf des Intestinaltraktes 

auftreten. Man unterscheidet zwischen Duodenalatresien, Jejuno- und Ilealatre-

sien und Kolonatresien [5]. 

Am häufigsten findet man Dünndarmatresien mit einem Auftreten von 1:330 bis 

1:1500 Lebendgeburten. Eine angeborene Duodenalobstruktion tritt bei einem von 

5.000 bis 10.000 Lebensgeborenen auf [19]. Mit einer Inzidenz von 1:20.000 Le-

bendgeburten stellt das Kolon die seltenste Lokalisation einer Darmatresie dar [5]. 
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2 Material und Methoden 

Bei dieser Diplomarbeit handelt es sich um eine Literaturrecherche, deren Ziel es 

ist, einen Überblick über die derzeit vorhandene Literatur bezüglich Intestinalatre-

sien zu geben. Es werden sowohl bekanntes Basiswissen als auch neueste For-

schungsergebnisse, Erkenntnisse und modernste Operationstechniken angeführt. 

Für die Erstellung der Arbeit wurden einerseits entsprechende kinderchirurgische, 

pädiatrische und chirurgische Fachliteratur aus Büchern und andererseits auch 

aktuelle wissenschaftliche Publikationen verwendet.  

Der Zugang zu zahlreichen Lehrbüchern wurde über die Bibliothek der Universi-

tätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie ermöglicht. 

Ein Großteil der wissenschaftlichen Publikationen und Studien, die als Quellen 

herangezogen wurden, stammen aus der englischsprachigen medizinischen Da-

tenbank „PubMed“ (www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed), auf die über die Medizinische 

Universität Graz zugegriffen werden kann. 

Die Inhalte der Artikel wurden zusammengefasst, englische Artikel in das Deut-

sche übersetzt und nach den Richtlinien zitiert. 

Zur besseren Vorstellung wurden Fotografien von intestinalen Fehlbildungen ein-

gefügt, die von der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie zur Verfü-

gung gestellt wurden. Zusätzlich wurden zur Veranschaulichung von operativen 

Vorgehensweisen Grafiken und Bilder aus Büchern und dem Internet in den Text 

eingearbeitet. 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed
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3 Ergebnisse 

3.1 Duodenalobstruktion 

Das Duodenum ist eine der häufigsten Lokalisationen von neonatalen intestinalen 

Obstruktionen, sie treten bei einem von 5.000 bis 10.000 Lebendgeborenen auf, 

wobei Buben häufiger betroffen sind als Mädchen [19, 20]. 

Man unterscheidet innere und äußere Duodenalverschlüsse (intrinsic or extrinsic 

obstructions) [19]. 

Obwohl duodenale Atresien, Stenosen und das Pancreas anulare seit dem frühen 

18. Jahrhundert als Krankheitsentitäten bekannt sind, war eine erfolgreiche Be-

handlung eines kongenitalen hohen Intestinalverschlusses bis zum 20. Jahrhun-

dert kaum möglich. Aus dem Jahr 1733 ist die erste Fallbeschreibung einer Duo-

denalatresie auf Calder zurückzuführen. Die ersten Berichte über eine erfolgreiche 

chirurgische Sanierung der Anomalie stammen aus dem Jahr 1905 (Frankreich) 

bzw. 1914 (Niederlande) [20]. 

Geschichtlich betrachtet, wenn eine duodenale Atresie in Assoziation mit einer 

Trisomie 21 (Down-Syndrom) auftrat, ein Befund bei rund einem Drittel der Patien-

ten, wurde die Obstruktion beim Neugeborenen oft wissentlich unbehandelt gelas-

sen. Seit den 1970er Jahren führten moralische Veränderungen in der Gesell-

schaft und der Medizin zu einer umfassenden operativen Herangehensweise für 

Kinder, die mit diesen gepaarten Anomalien geboren wurden [20]. 

Ein langsamer Rückgang der Inzidenz von Neugeborenen mit duodenaler Ob-

struktion ist auf die zunehmende Fähigkeit von Perinatologen Chromosomenano-

malien in der frühen Schwangerschaft festzustellen, zurückzuführen [20]. 
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3.1.1 Ätiologie 

Ursachen einer inneren Duodenalobstruktion: 

 Duodenalatresie 

 Duodenalstenose 

 Membranverschluss 

 

Ursachen einer äußeren Duodenalobstruktion: 

 Pancreas anulare 

 Malrotation 

 Duplikaturen, Briden 

 Gefäßkompression 

 

Theorien zur Entstehung von angeboren duodenalen Obstruktionen umfassen ei-

ne abnormale Entwicklung des Pankreas, eine Störung der Gefäßversorgung und 

eine fehlende Rekanalisierung des Duodenallumens während der embryonalen 

Entwicklung. 

Die letzte der drei Theorien ist momentan die wahrscheinlichste, sie wurde um 

1900 vom Wiener Anatom Julius Tandler aufgestellt. Zwischen der 5. und 10. 

Embryonalwoche, wenn die Knospen für das Pankreas und das hepatobiliäre Sys-

tem angelegt werden, proliferiert das endodermale Gewebe des Duodenums ra-

pid. Dadurch obliteriert das Lumen und das Duodenum wird ein solider Strang. 

Später wird das duodenale Lumen durch Vakuolen, die sich verbinden, rekanali-

siert und geformt. Eine Störung der Vakuolenbildung und der Rekanalisation füh-

ren zu einer Duodenalatresie. Eine Duodenalstenose und eine Membran resultie-

ren aus einer unvollständigen Rekanalisation des Duodenums [2, 3, 5, 19]. 

 

Ein Pancreas anulare entsteht, wenn die ventrale und dorsale Anlage des Pan-

kreas zu einem Ring um das Duodenum fusionieren. Obwohl das Pancreas anula-

re einen einschnürenden Ring um das distale Duodenum formt (Abb. 3), nimmt 

man nicht an, dass es die Ursache für die Duodenalobstruktion ist. Sondern die 

Atresie oder Stenose, meistens mit einem Pancreas anulare einhergeht. Bei vor-

liegendem Pancreas anulare zeigt auch der Gallengang häufig Fehlbildungen [3, 

5, 19]. 
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Abbildung 3: Pancreas anulare: A: Die assoziierte Duodenalatresie ist erkennbar. B: 

Querschnitt des Pancreas anulare. (Quelle: Mulholland MW.; Lillemoe KD.; Doherty GM.; 

Maier RV.; Simeone DM.; Upchurch GR.; Greenfield´s Surgery Scientific Principles & 

Practice. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins and Wolters Kluwer business; 2011) 

 

Im Gegensatz zu Jejuno- und Ilealatresien kann bei der Duodenalatresie eine fa-

miliäre Häufung beobachtet werden [3]. Es gibt Berichte über ein Auftreten der 

Anomalie bei Zwillingen und bei mehreren Generationen innerhalb einer Familie 

[20]. 

Außerdem besteht ein Zusammenhang zwischen der Einnahme von Thalidomid in 

der Schwangerschaft 43 bis 45 Tage post menstruationem und dem Auftreten ei-

ner Duodenalatresie und –stenose [21]. 

 

3.1.2 Klassifikation 

Duodenalatresien werden nach der Gray und Skandalakis Klassifikation in drei 

Typen unterteilt [22]: 

 Typ I ist die häufigste Form. Ursache für den Verschluss oder weitgehende 

Stenosierung des Lumens ist eine Membran, die aus Mucosa und Submu-

cosa besteht. Die Dicke der Membran kann von einem bis zu mehreren Mil-

limetern variieren (Abb. 4 A u. D). Die Membran kann sich aufgrund der Pe-

ristaltik und des hohen intraluminalen Drucks windsackartig nach distal 

vorwölben (Abb. 4 E). 

 Typ II ist eine seltene Form, bei der ein kurzer fibröser Strang die beiden 

Enden des atretischen Duodenums verbindet (Abb. 4 B). 
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 Bei Typ III sind die beiden blinden Enden des Duodenums durch eine Lü-

cke getrennt, sie haben keinen Kontakt zueinander (Abb. 4 C). Das Mesen-

terium zeigt hier einen V-förmigen Defekt [3, 19, 22]. 

 

In der Mehrheit der Fälle liegt die Atresie oder Stenose distal der Papilla Vateri. 

Magen, Pyloruskanal und Bulbus duodeni sind stark dilatiert mit muskulärer Hy-

pertrophie. Das distale Duodenum hingegen ist schmallumig und gelegentlich 

dünnwandig [3]. 

 

 

Abbildung 4: Formen der Duodenalatresie. A: verschließende Membran; B: fibröser 

Strang; C: Atresie mit zwei blinden Enden; D: Ansicht einer verschließenden Membran; E: 

Ansicht einer Membran, die sich windsackartig nach distal vorwölbt. (Quelle: Mulholland 

MW.; Lillemoe KD.; Doherty GM.; Maier RV.; Simeone DM.; Upchurch GR.; Greenfield´s 

Surgery Scientific Principles & Practice. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins and 

Wolters Kluwer business; 2011) 
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3.1.3 Assoziierte Fehlbildungen 

Bei mehr als 50% der Patienten mit Duodenalatresie oder Duodenalstenose findet 

man weitere angeborene Anomalien, speziell das Down Syndrom, welches bei 

30% der Patienten auftritt. 

Die mit Duodenalatresie bzw. Duodenalstenose assoziierten Fehlbildungen sind 

nach der Häufigkeit Down Syndrom, Pancreas anulare, angeborener Herzfehler, 

Malrotation, Ösophagusatresie, Fehlbildungen des Harntrakts, anorektale Fehlbil-

dungen, weitere Darmatresien, Vertebralanomalien und Anomalien des Muskel- 

und Skelettapparates (siehe Abb. 5). Zu den seltenen Anomalien zählen Gal-

lengansatresie, Zyste des Ductus choledochus, Feingold Syndrom (Trisomie 9) 

und  Cornelia-de-Lange Syndrom. Außerdem wurde ein Situs inversus als eine 

extrem seltene Anomalie, die mit einer Duodenalobstruktion assoziiert ist, be-

schrieben [19, 23]. 

Die folgende Abbildung zeigt die häufigsten mit Duodenalobstruktion assoziierten 

Fehlbildungen, die bei 1.759 Patienten beschreiben wurden [19]. 

 

 

Abbildung 5: Fehlbildungen bei Duodeanlatresie (Quelle: Puri P.; Höllwarth M.; Pediatric 

Surgery: Diagnosis and Management. Berlin, Heidelberg: Springer Verlag; 2009; Seite 

385 ) 

 

Diese zusätzlich auftretenden Fehlbildungen haben einen Einfluss auf die Morbidi-

tät und die Mortalität der Patienten. Die am meisten zum Tod führenden Fehlbil-

dungen sind Anomalien des Herzens, die häufiger bei Kindern mit Down Syndrom 
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auftreten. Es wurde beschrieben, dass bei 80% der Patienten, die mit Duodenal-

obstruktion und Down Syndrom geboren wurden, eine assoziierte Herzfehlbildung 

vorliegt [19]. 

 

3.1.4 Pränataldiagnostik 

Die pränatale sonographische Diagnose der Duodenalobstruktion basiert auf der 

Darstellung des „double bubble“ Zeichens. Das Bild entsteht durch die simultane 

Ausdehnung des Magens und des Duodenums proximal der Obstruktion. Das 

„double bubble“ Zeichen kann ab der 12. Gestationswoche gesehen werden, die 

Mehrzahl der Fälle wird allerdings zwischen dem 7. und 8. Schwangerschaftsmo-

nat diagnostiziert. 

Die Duodenalatresie bzw. Duodenalstenose führt in 20-75% der Fälle pränatal zu 

einem Polyhydramnion, häufig zu einer Frühgeburtlichkeit und einer fetalen 

Wachstumsretardierung. 

Bei gleichzeitigem Vorliegen eines Polyhydramnions und des „double bubble“ Zei-

chens sollte eine detaillierte sonographische Untersuchung hinsichtlich weiterer 

Fehlbildungen, insbesondere Herzanomalien, vorgenommen werden. Eine Amnio-

zentese ist für eine Chromosomenanalyse hilfreich [3, 19, 24]. 

Im Fruchtwasser, das bei der Amniozentese gewonnen wird, kann der α-

Fetoproteinwert (AFP) bestimmt werden. Ein erhöhter α-Fetoproteinwert gibt mit 

hoher Wahrscheinlichkeit Hinweis auf einen Neuralrohrdefekt, allerdings kann das 

AFP auch bei einer Duodenalatresie erhöht sein [21]. 

 

3.1.5 Klinik 

Die Hälfte der Kinder mit Duodenalobstruktion kommt zu früh und untergewichtig 

auf die Welt. Das häufigste Symptom in den ersten Stunden nach der Geburt ist 

das Erbrechen. Das Erbrochene ist meist gallig, da 80% der Obstruktionen distal 

der Papilla Vateri lokalisiert sind [3, 19, 24, 25, 26]. Bei vorliegendem Pancreas 

anulare ist das Erbrochene nicht gallig, da die Obstruktion vor der Ampulla duo-

deni (Pars superior) liegt [23].  

Gelegentlich wird in den ersten 24 Lebensstunden Mekonium abgesetzt. Der 

Oberbauch ist typischerweise überbläht, der Unterbauch dagegen eingesunken. 
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Eine Dehyrdierung mit Gewichtsverlust und gestörtem Elektrolythaushalt sind bald 

die Folge [19, 24, 25, 26]. 

 

3.1.6 Radiologische Diagnostik 

Am wichtigsten ist die Röntgenübersichtsaufnahme des Abdomens im Hängen, 

um eine Duodenalatresie diagnostizieren zu können. Dabei zeigen sich ein erwei-

terter Magen und ein erweitertes proximales Duodenum, die beide mit Luft gefüllt 

sind. Daraus ergibt sich das typische Bild des „double bubble“ Zeichens (Abb. 6). 

Im restlichen Abdomen aboral des Duodenums findet sich keine Luft mehr [3, 19, 

24]. 

 

 

Abbildung 6: Röntgen Abdomen leer einer Duodenalatresie: ein doppelter Spiegel ist 

erkennbar (Quelle: von Schweinitz D.; Ure B.; Kinderchirurgie: Viszerale und allgemeine 

Chirurgie des Kindesalters; Heidelberg: Springer Medizin Verlag; 2009; Seite 285) 
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Abbildung 7: Röntgen Abdomen leer einer Duodenalobstruktion: distal der Obstruktion ist 

Luft im Darm erkennbar (zur Verfügung gestellt von der Universitätsklinik für Kinder- und 

Jugendchirurgie Graz) 

 

Bei einer Stenose bzw. einer partiellen Obstruktion zeigt sich neben der doppelten 

Luftblase zusätzlich Luft im distalen Darm (Abb. 7). Radiologisch lässt sich ein 

Pancreas anulare meist nicht von einer Duodenalatresie bzw. einer Stenose un-

terscheiden. 

In manchen Fällen von partiellen Verschlüssen kann die Abdomenübersichtsauf-

nahme normal sein, dann ist eine Aufnahme mit Kontrastmittel des oberen Gastro-

intestinaltrakts indiziert, um den Grund der inkompletten Obstruktion nachzuwei-

sen. Eine Duodenalmembran kann sich gelegentlich nach distal windsackartig 

ausdehnen, dies lässt sich bei einer Kontrastmitteluntersuchung gut erkennen [3, 

19, 24]. 
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3.1.6.1 Differentialdiagnosen 

 Malrotation/Volvulus 

Die typischen Symptome des Volvulus sind galliges Erbrechen, aufgetrie-

benes Abdomen, Druckschmerzhaftigkeit und Schock. Eine Kontrastmittel-

aufnahme des oberen Gastrointestinaltraktes ist die Untersuchung der ers-

ten Wahl. Sie zeigt die Struktur des Duodenums, der duodenojejunale 

Übergang befindet sich rechts der Mittellinie und der Dünndarm befindet 

sich auf der rechten Seite des Abdomens. 

 Pylorusatresie 

Kurz nach der Geburt tritt anhaltendes nicht-galliges Erbrechen auf. Bei ei-

ner Pylorusatresie sieht man in einer Röntgenaufnahme des Abdomens 

Luft im ausgedehnten Magen, aboral des Pylorus findet man keine Luft 

mehr. 

 Volvulus des Magens 

Hier sind eine Röntgenaufnahme des Abdomens und des Thorax essentiell, 

es zeigt sich ein ausgedehnter Magen in einer untypischen Lage. Eine Kon-

trastmitteluntersuchung bringt Klarheit über die Anatomie und den Ort der 

Obstruktion. 

 Pylorusstenose 

Kinder mit einer hypertrophen Pylorusstenose präsentieren sich klinisch mit 

nicht-galligem Erbrechen, das 2 bis 8 Wochen nach der Geburt auftritt. Die 

Diagnose basiert auf dem klinischen Verlauf, einem tastbaren „pylorischen 

Tumor“, den man bei der körperlichen Untersuchung findet, und einer Ultra-

schalluntersuchung des Abdomens, bei der sich ein typischer echoarmer 

Ring mit einem echoreichen Zentrum aus erhöhter Muskeldicke zeigt. 

 Jejuno-Ileale Atresie und Stenose 

Es zeigt sich ein aufgetriebenes Abdomen und galliges Erbrechen. Rönt-

genaufnahmen im Liegen und in aufrechter Position zeigen ausgedehnte 

Dünndarmschlingen und Spiegelbildungen [19]. 
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3.1.7 Therapie 

Eine passende klinische Symptomatik und eine typische Röntgenübersichtsauf-

nahme reichen für eine Operationsindikation aus. 

Vor einer Operation sollten eine a.p. und eine seitliche Röntgenaufnahme des 

Thorax und des Abdomens gemacht werden, um die gesamte Wirbelsäule begut-

achten zu können. Zusätzlich sollte bei diesen Babys auch eine routinemäßige 

Ultraschalluntersuchung des Herzens und der Nieren durchgeführt werden, um 

weitere Fehlbildungen zu erkennen. Bei Kindern mit einer zusätzlichen anorekta-

len Fehlbildung oder einem auffälligen urogenitalem Sonographiebefund ist ein 

Miktionszystourethrogram hilfreich. 

Prinzipiell sollen Kinder, bei denen die Diagnose feststeht, für eine, so früh wie 

mögliche, Korrekturoperation vorbereitet werden. Präoperativ wird eine nasogast-

rale Sonde zur Entlastung des Magen gelegt und es erfolgt eine Infusionstherapie, 

um Flüssigkeitsverlust und Elektrolytstörungen auszugleichen. Wichtig ist eine 

Hypoglykämie zu vermeiden. Neugeborene mit sehr niedrigem Geburtsgewicht, 

mit Atemnot oder mit zusätzlichen Fehlbildungen, wie zum Beispiel einem angebo-

renem Herzfehler, brauchen eine spezielle präoperative Vorbereitung, dazu zählt 

unter anderem die Beatmung [3, 19]. 

 

Die Laparotomie erfolgt durch einen queren Oberbauchschnitt. Zuerst werden alle 

Organe genau auf weitere Fehlbildungen untersucht, danach werden die rechte 

Kolonflexur und das Duodenum mobilisiert [3]. 

Ist die Kontinuität des Duodenums nicht unterbrochen, erfolgt eine laterale 

Längsinzision. Eine verschließende duodenale Membran ist meist im mittleren o-

der gelegentlich im letzten Drittel des Duodenums lokalisiert. Die Membran kann 

exzidiert werden, solange die Papilla Vateri erkannt wird und erhalten bleibt. Die 

Papilla Vateri kann direkt im medialen Teil der Membran oder nahe der Membran 

münden. Es ist zwingend notwendig, die Papilla Vateri zu lokalisieren, um eine 

Verletzung zu vermeiden, dazu wird Druck auf die Gallenblase ausgeübt, worauf-

hin erkennbar wird, wo Galle austritt [3, 19]. 

Eine windsackartig vorgewölbte Membran muss genau kenntlich gemacht werden, 

da der sichtbare Übergang vom erweiterten proximalen Duodenum zum engen 

distalen Duodenum einige Zentimeter distal des Ansatzes der Membran liegen 

kann. Zug an der Spitze der Membran verformt das Duodenum an der Stelle der 
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Befestigung der Membran und ermöglicht eine vollständige Exzision, nach sorgfäl-

tiger Lokalisation der Papilla Vateri [19]. 

Zum Zeitpunkt der operativen Wiederherstellung sollte ein schmaler roter Katheter 

durch das distale Duodenum geschoben werden, da eine zweite Membran in 1% 

bis 3% der Fälle existiert. Wenn sie übersehen wird, resultiert daraus eine posto-

perative Obstruktion distal der Anastomose [27]. 

Nach der Entfernung sowohl einer verschließenden duodenalen Membran als 

auch einer windsackartig vorgewölbten Membran wird das Duodenum durch que-

res Vernähen verschlossen [19]. 

 

Bei Patienten mit Duodenalatresie, Duodenalstenose oder Pancreas anulare wird 

die Obstruktion mit einer Duodeno-Duodenostomie umgangen und so wieder die 

Kontinuität hergestellt [23]. Die Anastomose kann seit-zu-seit oder diamantförmig 

(proximal transversal zu distal longitudinal) (Abb. 8) erfolgen. Bei beiden Operati-

onstechniken sollte die Durchgängigkeit des distalen Duodenums hinsichtlich zu-

sätzlicher Atresien oder Obstruktionen überprüft werden [19]. 

 

Die diamantförmige Anastomose wurde 1977 von Kimura K. beschrieben. Es er-

folgt ein transversale Inzision des dilatierten proximalen Darms und eine Längsin-

zision des Duodenums distal der Obstruktion. Die Anastomose wird geformt, in-

dem die Ränder der beiden Inzisionen diamantförmig vernäht werden (Abb. 8). In 

der Studie konnte auf eine transanastomotische Ernährungssonde verzichtet wer-

den, da eine orale Ernährung problemlos toleriert wurde [28]. 
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Abbildung 8: Diamantförmige Duodeno-Duodenostomie (Quelle: Mulholland MW.; Lil-

lemoe KD.; Doherty GM.; Maier RV.; Simeone DM.; Upchurch GR.; Greenfield´s Surgery 

Scientific Principles & Practice. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins and Wolters 

Kluwer business; 2011) 

 

Kimura publizierte 1990 eine Studie, in der er 44 Kinder mit einer inneren duo-

denalen Obstruktion mit einer diamantförmigen Anastomose über einen Zeitraum 

von 15 Jahren (1974 bis 1988) behandelt hatte. Mit dem Ergebnis, dass einerseits 

eine frühere Wiederaufnahme der anatomischen Funktion und andererseits die 

Vermeidung von Spätkomplikationen, wie Blindsack-Syndrom (Blind-Loop-

Syndrom) oder Stenose der Anastomose, vorlag [29]. 

 

Bis in die Mitte der 1970er Jahre wurde für die operative Sanierung einer Duo-

denalatresie bzw. –stenose eine Duodenojejunostomie verwendet, sehr selten 

auch eine Gastrojejunostomie. Eine Duodenojejunostomie war mit einer verzöger-

ten Anastomosenfunktion verbunden, weshalb oft eine transanstomotische Ernäh-

rungssonde oder parenterale Ernährung benötigt wurde [27, 30]. 

 

In einem Zeitraum von 10 Jahren wurden die verschiedenen Operationstechniken 

in einer Studie von Weber TR verglichen. 41 Neugeborene mit Duodenalatresie 

oder –stenose wurden entweder einer seit-zu-seit Duodenoduodenostomie (SDD, 

10 Kinder), oder einer seit-zu-seit Duodenojejunostomie (SDJ, 9 Kinder) oder ei-

ner diamantförmige Duodenoduodenostomie (DDD, 22 Kinder) unterzogen. Die 3 

Gruppen wurden hinsichtlich der Überlebensrate, der Frühgeburtlichkeit, der zu-

sätzlich vorliegenden angeborenen Fehlbildungen, des Zeitpunkts des Beginns 

der Ernährung, des Zeitraumes des Krankenhausaufenthalts und der Komplikatio-
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nen verglichen. In Bezug auf die Überlebensrate (alle 100%) waren die 3 Gruppen 

identisch, ebenso bei der Frühgeburtlichkeit und den zusätzlich auftretenden Fehl-

bildungen. Am frühesten konnte bei der DDD (4 Tage) mit der Ernährung begon-

nen werden, im Vergleich zur SDD (8 Tage) und SDJ (10 Tage). Der Zeitraum des 

Krankenhausaufenthaltes war bei der DDD-Gruppe mit 16 Tagen signifikant nied-

rig (SDD 24 Tage, SDJ 28 Tage). In jeder Gruppe trat eine Komplikation auf, die 

eine zweite Operation erforderte: bei SDD Adhäsion, bei SDJ eine stenosierte A-

nastomose und bei DDD eine übersehene zweite Atresie. Diese Daten zeigen, 

dass die DDD besser zur operativen Behandlung einer Duodenalatresie geeignet 

ist, hinsichtlich früherer Ernährung und Entlassung aus dem Krankenhaus, als die 

SDD und SDJ [31]. 

Zu den gleichen Ergebnissen gelangte eine ähnlich durchgeführte Studie von Up-

adhyay V. [32]. 

 

Im Jahr 2006 wurde eine neue Operationstechnik „inverted-diamond-shaped-

duodenoduodenostomy“ (i-DSD) beschrieben. Dabei wird die Richtung der Inzisi-

onen des Duodenums umgedreht. Die Längsinzision erfolgt am proximalen Duo-

denum, während das distale Duodenum durch eine transversale Inzision eröffnet 

wird. Die i-DSD stellt eine sichere Methode dar, um die Papilla Vateri nicht zu ver-

letzen und um ein Blindsack-Syndrom zu vermeiden. Es zeigte sich, dass die Kin-

der innerhalb kurzer Zeit oral ernährt werden konnten (2 bis 3 Tage nach Operati-

on) und eine signifikant kürzere Krankenaufenthaltsdauer (10 bis 14 Tage) erreicht 

werden konnte [33]. 

 

In den vergangenen Jahren wurden Duodenoduodenostomien bereits laparosko-

pisch bei Neugeborenen durchgeführt. Eine laparoskopisch-assistierte Operation 

liefert eine exzellente Visualisierung, minimiert unschöne Oberbauchinzisionen 

und senkt das Risiko späterer Adhäsionen. 

Eine Studie von van der Zee DC., die die Ergebnisse einer laparoskopischen mit 

denen einer offenen Operationstechnik verglich, musste zwischenzeitlich unter-

brochen werden, da die Komplikationen bei den laparoskopischen Eingriffen ein-

deutig zu hoch waren. Es kam bei 5 von 14 Kindern zu undichten Anastomosen. 

Nach Sammlung ergänzender Erfahrungen mit intrakorporalen Nahttechniken und 

neuerlicher Anpassung der Operationstechnik wurde die Studie 3 Jahre später 
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fortgesetzt. Es war möglich bei 6 Neugeborenen eine Duodenalatresie laparosko-

pisch ohne Komplikationen zu operieren [34]. 

 

Postoperativ findet man bei den Patienten eine längere Zeit gallige Aspiration über 

die Magensonde, da das deutlich dilatierte Duodenum nicht in der Lage ist, eine 

suffiziente Peristaltik zu erzeugen. Die Passage über die duodenale Anastomose 

kommt jedoch oft erst nach 1 bis 2 Wochen in Gang. Manche Chirurgen verwen-

den eine transanastomotische Ernährungssonde, um einen frühen Nahrungsauf-

bau zu beginnen, andere Chirurgen wählen eine kurzfristige intravenöse Ernäh-

rung [19]. 

 

Ziel einer Studie von Arnbjörnsson E. war es, herauszufinden, ob eine transa-

nastomotische Ernährungssonde, nach operativer Behandlung einer Duo-

denalatresie, die Zeit bis zur vollständigen oralen Ernährung verkürzt. Es zeigte 

sich, dass die Patienten, die eine transanastomotische Sonde in den Dünndarm 

gelegt bekamen, eine wesentlich kürzere Zeit bis zur vollständigen oralen Ernäh-

rung benötigten, als solche, die nur eine nasogastrale Sonde hatten [35]. 

 

3.1.8 Komplikationen 

Frühe Komplikationen sind selten, Spätkomplikationen hingegen treten bei 12 bis 

15% der Patienten mit einer assoziierten späteren 6%igen Mortalitätsrate auf [2]. 

 

In einer Studie 1990 von Spigland N. und Yazbeck S. wurden 33 Neugeboren un-

tersucht, die in den letzten 10 Jahren einer Operation aufgrund von angeborener 

innerer duodenaler Obstruktion unterzogen wurden. Am häufigsten wurde die seit-

zu-seit Duodenoduodenostomie angewendet, gefolgt von der Duodenojejunosto-

mie und Membran-Exzision. Es zeigte sich, dass die Darmdurchgängigkeit im 

Durchschnitt nach 13,1 Tagen (schwankte zwischen 6 und 45 Tagen) wiederher-

gestellt war, allerdings entwickelten 70% der Patienten postoperative Komplikatio-

nen. Die häufigste Komplikation stellte das Megaduodenum mit Blind-Loop-

Syndrom (22%), neben cholestatischem Ikterus (17%), gastroösophagealem Re-

flux (17%), verzögertem Darmtransit (8%) und Darmobstruktion (8%), dar. 6 Pati-

enten (18%) benötigten eine sekundäre chirurgische Behandlung zur Behebung 
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der postoperativen Komplikationen (u.a. Megaduodenum, nicht funktionierende 

Anastomose, übersehene innere Stenose), davon waren 5 Patienten initial mit 

Duodenojejunostomie behandelt worden und ein Patient mit Duodenoduode-

nostomie. 2 Patienten (6%) starben. Stagnation und funktionelle Obstruktion im 

proximalen Duodenum waren die Hauptfaktoren, die die Morbiditätsrate der Pati-

enten beeinflussten [36]. 

 

In einer Studie 1998 von Laura K. Dalla Vecchia mit 138 Kindern mit Duo-

denalatresie wird über die niedrige frühe Komplikationsrate berichtet. Zu den post-

operativen Komplikationen zählen eine Obstruktion der Anastomose in 3%, Herz-

insuffizienz in 9%, ein adynamischer Ileus in 4%, eine Pneumonie in 5% und 

Wundinfektion in 3% der Fälle. Zu den Spätkomplikationen zählen Darmobstrukti-

onen durch Adhäsionen in 9%, duodenale Motilitätsstörung, die zu einem Me-

gaduodenum führen und eine verjüngende Duodenoplastik erfordern in 4% und 

gastroösophagealer Reflux, der nicht medikamentös behandelbar ist und somit 

eine operative Sanierung (Nissen Fundoplicatio) benötigt in 5% der Fälle. Das 

Blind-Loop Syndrom, eine Pankreatitis, eine Cholezystitis und Cholelithiasis sind 

seltene Komplikationen [2]. 

 

Ein Megaduodenum kann bis zu 18 Jahre postoperativ auftreten, es wird von 

schlechter Gewichtszunahme, regelmäßigem Erbrechen, Bauchschmerzen und 

Bind-Loop-Syndrom begleitet. Wenn das proximale Duodenum extrem schlaff und 

aufgetrieben ist, kann eine antimesenterielle Tapering-Duodenoplastik bei der ini-

tialen Operation angewendet werden [37]. Bei vielen Kindern löst sich jedoch die 

proximale Dilatation des atretischen Duodenums nach Beseitigung der Obstruktion 

ohne gleichzeitiger Tapering-Duodenoplastik auf. Ebenfalls ist es möglich, dass 

bei einigen Kinder ein Megaduodenum erst später auftritt, obwohl zum Zeitpunkt 

der ersten Operation nur eine minimale Dilatation vorlag. Daher ist es schwierig, 

generell das Tapering-Verfahren bei allen neonatalen Fällen zu empfehlen [38]. 

 

In einer anderen Langzeitstudie, 2004 von Escobar MA. veröffentlicht, wurden 169 

Patienten mit Duodenalatresie oder –stenose über 30 Jahre beobachtet. 20 Kinder 

davon benötigten durchschnittlich 6 Jahre nach der zuerst durchgeführten Wie-

derherstellungsoperation zusätzliche abdominale Operationen, dazu zählen unter 
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anderem Fundoplicatio (n=13), Operation eines Magenulcus (n=4) und Adhäsioly-

sen (n=4). 16 der 169 Patienten mussten sich einer Revision der ursprünglichen 

Wiederherstellungsoperation unterziehen, dazu zählten die Verjüngung der Duo-

denoplastik (n=7), die Umstellung einer Duodenojejunostomie auf eine Duo-

denoduodenostomie (n=3) oder die Duodenojejunostomie bzw. Duodenoduode-

nostomie musste revidiert werden (n=5). 10 spätere Todesfälle (erstreckten sich 

zwischen 3 Monaten und 14 Jahren) waren auf komplexe Herzfehlbildungen (n=5), 

Blutungen des Zentralnervensystems (n=1), Pneumonie (n=1), Anastomoseninsuf-

fizienz (n=1) und Multiorganversagen (n=2) zurückzuführen [30]. 

Aufgrund der möglichen Spätkomplikationen ist eine Langzeit Nachbeobachtung 

für Kinder, die mit einer Duodenalatresie bzw. einer Duodenalstenose behandelt 

wurden, unbedingt notwendig. Spezielle Aufmerksamkeit ist auf jene mit Pancreas 

anulare, gastroösophagealem Reflux, verzögerter Magenentleerung, Verdauungs-

störungen und Megaduodenum zu richten [30]. 

Die frühe Mortalität nach einer operativen Korrektur einer Duodenalatresie ist mit 

4-5% niedrig, die Langzeitüberlebensrate ist mit 86-90% ausgezeichnet. Kinder 

mit einem Down-Syndrom oder anderen zusätzlichen angeborenen Anomalien, 

besonders Herzfehler, haben allerdings eine höhere Langzeitmortalitätsrate [30]. 

 

Insgesamt gesehen, ist während des vergangenen halben Jahrhunderts die Über-

lebensrate der Patienten mit Duodenalobstruktion von 45% auf 95% gestiegen. 

Diese deutliche Steigerung ist bedingt durch eine verbesserter Diagnostik, eine 

frühe und zeitgemäße chirurgische Behandlung, kombiniert mit Fortschritten in der 

neonatalen Intensivpflege, Anästhesie und Ernährung und einer frühen Untersu-

chung auf zusätzlich vorliegende Anomalien. Wahrscheinlich steht auch selektiver 

Schwangerschaftsabbruch dazu im Zusammenhang [2, 20]. Die gesamte Mortali-

tät ist beinahe nur von den assoziierten Anomalien anderer Organsysteme, primär 

das des Herzens, der Lunge und des Gehirns, abhängig [20]. 

Das operative Verfahren der ersten Wahl bei duodenaler Atresie oder Stenose ist 

die Duodenoduodenostomie. Die Operation hat sich von einer seit-zu-seit A-

nastomosierung zu einer diamantförmigen (proximal transvers zu distal longitudi-

nal) Anastomosierung entwickelt [29, 31]. 
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3.2 Jejuno- und Ilealatresien 

Atresien und Stenosen des Jejunums und Ileums sind die häufigsten angeborenen 

Anomalien des Dünndarms und sind die Hauptursache für intestinale Obstruktio-

nen bei Neugeborenen [39]. Das bedeutet, dass Jejuno-Ileal-Atresien und –

Stenosen wesentlich häufiger auftreten, als solche des Duodenums. Die Prä-

valenzrate liegt bei Jejuno-Ileal-Atresien bei etwa 1:300 bis 1:1.500 Lebendgebo-

rene. Dabei sind ein Drittel der Kinder entweder Frühgeburten oder „small for date“ 

[19]. 

In Bezug auf die Prävalenz findet man allerdings viele unterschiedliche Angaben, 

die rund um den Globus stark variieren. Sie reichen von niedrigen Werten von 1,3 

– 2,25 Fälle auf 10.000 Lebendgeburten in Spanien, Lateinamerika und Frankreich 

bis zu 2,9 Fälle auf 10.000 Lebendgeburten in verschiedenen Regionen der USA 

[39]. 

In Lehrbüchern findet man eine Prävalenzrate von 1:300 – 1:1.500 [19]. 

In einer populationsbezogenen Studie von Cragan in den USA wurden in einem 

Zeitrahmen von 21 Jahren 176 Kinder mit Dünndarmatresie identifiziert, woraus 

sich eine Prävalenz von 2,8 auf 10.000 Lebendgeburten ergab. Allerdings zeigte 

sich, dass die Prävalenz von Kinder mit schwarzer Hautfarbe (3,7 auf 10.000 Le-

bendgeburten) signifikant höher war, als bei Kindern mit weißer Hautfarbe (2,4 auf 

10.000 Lebendgeburten). Von neun Kindern war jedes davon Angehöriger eines 

Zwillingspaares. Die Prävalenz von Zwillingen, ohne Bezug auf Geschlecht und 

ethnischer Herkunft, beträgt 7,3 auf 10.000 Lebendgeborene und ist damit signifi-

kant höher, als bei Einlingen [40]. 

Vereinbar mit letztgenannter Erkenntnis, zeigte sich in einer in den Niederlanden 

durchgeführten bevölkerungsbezogenen Studie eine höhere Inzidenz von jejuna-

len Atresien bei zweieiigen Zwillingen [39]. 

Die erste Beschreibung einer Ilealatresie stammt aus dem Jahr 1684 und geht auf 

Goeller zurück. Im frühen 19. Jahrhundert führte Voisin bereits eine Enterostomie 

bei vorliegender Intestinalatresie durch. Die erste erfolgreiche Anastomose wurde 

von Fockens 1911 erreicht [39]. 
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3.2.1 Ätiologie und Pathogenese 

Im Gegensatz zur Duodenalatresie entstehen Atresien im übrigen Dünndarm oft 

erst in der zweiten Schwangerschaftshälfte. Hinweise darauf sind verschluckte 

Lanugohaare und gallig gefärbtes Mekonium distal der Atresie [41]. 

Eine genetische Prädisposition ist sehr selten. Zusätzlich auftretende chromoso-

male und extra-abdominelle Fehlbildungen sind dokumentiert, aber nicht so häufig 

wie bei Duodenalatresien [3]. 

Die Ursache von Intestinalatresien ist die Strangulation eines Segments des feta-

len Darms während der späten Fetalzeit. Eine lokalisierte intrauterine Durchblu-

tungsstörung eines Darmabschnittes kann zu einer ischämischen Nekrose 

und/oder einer schweren Entzündung des Darms führen und schließlich zur Ein-

engung oder dem vollständigen Fehlen dieses Darmabschnittes. Diese Theorie 

wurde in den 1950er Jahren von Bernard CN. und Louw JH. basierend auf Tier-

modellen aufgestellt und ist bis heute gültig [42].  

Die Störung der Gefäßversorgung kann durch eine Omphalozele, Gastroschisis, 

Malrotation, intrauterine Invagination, fetalen Dünndarmvolvulus, eine intestinale 

Hernien oder einen thrombembolischen Verschluss bedingt sein [5, 19]. 

Die ischämische Entstehungstheorie erklärt außerdem den Zusammenhang von 

mütterlichem Nikotinabusus und der Einnahme von vasokonstrigierenden Medi-

kamenten zur Behandlung von Migräne während der Schwangerschaft mit gehäuf-

tem Auftreten von intestinalen Atresien [39, 43].  

Ein Mekoniumileus, sowie Passagestörungen mit Darmperforation bei zystischer 

Fibrose oder Morbus Hirschsprung sollten ebenso als mögliche zu Grunde liegen-

de ätiologische Faktoren betrachtet werden [3, 19]. 

Ein möglicher toxisch verursachender Faktor ist Methylenblau, da ein Zusammen-

hang zwischen der Verwendung von Methylenblau bei der Amniozentese im zwei-

ten Trimester bei Zwillingsschwangerschaft und dem Auftreten von Jejunalatresien 

besteht [44]. 

Hereditäre multiple intestinale Atresien sind eine seltene Form mit vermuteter au-

tosomal-rezessiver Vererbung. Bei einigen Patienten mit familiär gehäuften Atre-

sien konnte ein zusätzlich auftretender Immundefekt beschrieben werden [45]. 
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3.2.2 Klassifikation 

Die morphologische Klassifikation der Dünndarmatresien in vier Typen nach Gros-

feld hat sowohl prognostische als auch therapeutische Bedeutung. 

Die am weitesten proximal liegende Atresie bestimmt, ob es sich um eine jejunale 

oder eine ileale Atresie handelt. 

 Stenose (11%) 

Eine Stenose ist durch eine kurze lokalisierte Striktur des Darms charakte-

risiert. Es liegt weder eine Kontinuitätsunterbrechung noch ein Defekt des 

Mesenteriums vor. 

 Atresie Typ I (23%) 

Man findet ein transluminales Septum mit proximal dilatiertem und distal 

kollabiertem Darm. Der Darm hat üblicherweise eine normale Länge und es 

besteht kein mesenterialer Defekt (Abb. 9 a). 

 Atresie Typ II (10%) 

Man findet zwei blind endende atretische Enden, die durch einen fibrösen 

Strang verbunden sind, das Mesenterium ist intakt (Abb. 9 b). 

 Atresie Typ IIIa (15%) 

Ist ähnlich der Typ II Atresie, mit dem Unterschied, dass man keinen ver-

bindenden fibrösen Strang vorfindet, sondern einen V-förmigen Mesenteri-

aldefekt. Der Darm ist verkürzt (Abb. 9 c). 

 Atresie Typ IIIb (19%) (Apple-Peel Syndrom) 

Besteht aus einer proximalen jejunalen Atresie oft vergesellschaftet mit ei-

ner Malrotation. Der Großteil der Arteria mesenterica superior fehlt und es 

liegt ein großer Defekt des Mesenteriums vor. Der Darm distal der Atresie 

ist spiralförmig um die einzige Blut versorgende Arterie gewickelt. Gelegent-

lich findet man am distalen Darm zusätzliche Typ I oder Typ II Atresien. Es 

herrscht immer eine signifikante Reduktion der Darmlänge vor. Bei dieser 

Form liegt eine familiäre Häufung vor (Abb. 9 d). 

 Atresie Typ IV (22%) 

Man findet multiple aufeinander folgende Atresien bestehend aus einer 

Kombination von Typ I bis III vor, vergleichbar mit einer Wurstkette. Die 

Darmlänge ist immer reduziert. Das terminale Ileum bleibt meist, wie bei 

Typ III, verschont. Auch bei diesem Typ findet man eine familiäre Häufung, 
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eine autosomal rezessive Übertragung wurde dokumentiert (Abb. 9 e) [19, 

43, 45]. 

 

Abbildung 9 a-e: Formen der Dünnarmatresie (Quelle: von Schweinitz D.; Ure B.; Kin-

derchirurgie: Viszerale und allgemeine Chirurgie des Kindesalters; Heidelberg: Springer 

Medizin Verlag; 2009; Seite 286) 

 

Intraoperativ fotografierte Beispiele sind in Abbildungen 10 bis 12 gezeigt. 
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Abbildung 10 a-c: Jejunalatresie: a: intraoperative Aufnahmen einer Jejunalatresie. b 

und c: Bei Inspektion des distal liegenden Darms werden weitere Atresien vorgefunden. 

(zur Verfügung gestellt von der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 

 

 

Abbildung 11: Jejunalatresie mit Apple peel Syndrom (Atresie Typ IIIb) (zur Verfügung 

gestellt von der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 
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Abbildung 12: Jejunalatresie mit Apple peel Syndrom (Atresie Typ IIIb) (zur Verfügung 

gestellt von der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 

 

3.2.3 Klinik und Diagnostik 

Eine verspätete Diagnose kann zu einer Beeinträchtigung der Funktionsfähigkeit 

des Darms, einer Nekrose und Perforation, Flüssigkeits- und Elektrolytstörungen 

und einer erhöhten Inzidenz für eine Sepsis führen. Es ist sehr wichtig, früh zu 

erkennen, ob es sich um eine Atresie oder eine andere Form einer inneren oder 

äußeren Darmobstruktion aufgrund eines Volvulus oder einer inneren Hernie han-

delt. Viele Fälle von Darmatresien werden heutzutage pränatal meist im dritten 

Trimester der Schwangerschaft mithilfe einer Ultraschalluntersuchung des Fetus 

diagnostiziert. Dabei zeigen sich dilatierte Darmschlingen mit lebhafter Peristaltik, 

was auf eine Obstruktion hindeutet. Außerdem findet man im dritten Trimester 

häufig ein Polyhydramnion [19, 43, 46]. 

MR-Aufnahmen können sich als genauer bei der pränatalen Diagnostik einer 

Darmatresie herausstellen, vor allem, wenn es sich um multiple Atresien handelt 
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[47]. Eine positive Familienanamnese hilft eine hereditäre Dünndarmatresie (Typ 

IIIb oder Typ IV) zu erkennen [3]. 

Die pränatale Diagnostik von Jejunal- und Ilealatresien ist besonders schwierig, 

sie werden pränatal laut einer Studie von Delgado A. R. nur in 35% der Fälle er-

kannt [48]. In einer Studie von Kumaran N. zeigte sich ein ähnliches Ergebnis, es 

konnten nur 32% der Jejunal- und Ilealatresien pränatal diagnostiziert werden [49]. 

 

Postnatal tritt anhaltendes galliges Erbrechen auf und das Abdomen ist aufgetrie-

ben. Bei 20% der Kinder können die Symptome mehr als 24 Stunden verzögert 

auftreten. Die Aspiration von mehr als 25 ml Flüssigkeit aus dem Magen über eine 

nasogastrale Sonde weist auf eine Obstruktion hin. 

Mekonium wird oft in noch kleinen Mengen ausgeschieden, der Stuhl ist grau und 

schleimig [19]. 

Wird die Dünndarmatresie verspätet erkannt, kann erhöhter intraluminaler Druck 

und/oder die sekundäre Torsion des proximalen atretisch erweiterten Darms zu 

Ischämie, Perforation und Peritonitis führen, die eine abdominelle Druckempfind-

lichkeit mit Ödem und Erythem der Bauchdecke herbeiführen. Ein Drittel aller Kin-

der haben eine Hyperbilirubinämie [19]. 

 

Diagnostisch wird nach der Geburt eine Röntgen-Abdomenübersichtsaufnahme 

aufrecht (im Hängen) und in Rückenlage gemacht. Darauf zeigen sich ausgedehn-

te luftgefüllte Dünndarmschlingen und Spiegelbildungen proximal der Obstruktion 

in einem luftleeren distalen Abdomen (Abb. 13 und 14) [19]. 

Je tiefer der Verschluss sitzt, desto mehr Darmschlingen proximal davon sind 

durch Luft und Flüssigkeit erweitert und führen zur Aufblähung des Bauches. Ent-

sprechend sind auf der Abdomenübersicht vermehrt Flüssigkeitsspiegel sichtbar 

[25]. 
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Abbildung 13: Röntgen Abdomen leer einer Jejunalatresie: multiple Dünndarmspiegel 

und leerer Unterbauch erkennbar (Quelle: von Schweinitz D.; Ure B.; Kinderchirurgie: Vis-

zerale und allgemeine Chirurgie des Kindesalters; Heidelberg: Springer Medizin Verlag; 

2009; Seite 288) 

 

 

 

Abbildung 14: Röntgen Abdomen leer einer Jejunalatresie (zur Verfügung gestellt von 

der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 
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Wenn radiologisch eine komplette distale Obstruktion festgestellt wurde, hilft ein 

Kontrastmitteleinlauf, die Höhe der Obstruktion (Dünn- oder Dickdarm) und den 

Durchmesser des Kolons festzustellen, eine zusätzliche Kolonatresie auszu-

schließen und die Position des Caecums, als Indikator für eine Malrotation, zu er-

kennen [43]. Bei einer inkompletten proximalen Dünndarmobstruktion ist eine 

Röntgenkontrastmittelaufnahme des oberen Gastrointestinaltraktes indiziert, um 

die Lokalisation der Obstruktion zu klären und um einen Dünndarm-Volvulus aus-

zuschließen [19, 43]. 

Bei einer Dünndarmstenose kann sich die Diagnose einige Wochen bis Monate 

verzögern [19]. 

 

3.2.4 Differentialdiagnosen 

Ein weites Spektrum von Erkrankungen kann sich mit den Symptomen und Zei-

chen einer neonatalen Dünndarmobstruktion präsentieren. Dazu zählen unter an-

derem Mb. Hirschsprung, ein Mekoniumileus, ein Dünndarmvolvulus oder eine 

inkarzerierte Hernie. Nicht-mechanische Ursachen für einen Ileus sind Sepsis oder 

nekrotisierende Enterokolitis. Außerdem kann ein Ileus durch Faktoren, die mit der 

Schwangerschaft zusammenhängen, verursacht werden, wie z.B. ein Ge-

burtstrauma, Frühgeburtlichkeit oder Medikamente, die die Mutter während der 

Schwangerschaft eingenommen hat [3, 43]. 

 

3.2.5 Therapie 

Zuerst erfolgt die Stabilisierung des Neugeborenen, Flüssigkeits- und Elektrolyt-

verluste müssen ausgeglichen werden, eine Magensonde wird zur Entlastung ge-

legt und eine prophylaktische Antibiotikatherapie wird begonnen [1]. 

Die Laparotomie erfolgt über einen queren Oberbauchschnitt. Der Darm sollte 

nach außen verlagert werden, um Lage und Typ der Atresie abklären zu können. 

Zusätzlich muss überprüft werden, ob im gesamten Verlauf des Darms weitere 

Atresien, Stenosen oder andere Fehlbildungen, wie eine inkomplette Rotation oder 

ein Mekoniumileus vorliegen. Danach wird die Durchgängigkeit des Darmes über-

prüft. Außerdem misst man die gesamte Länge des Dünndarms entlang der anti-
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mesenteriellen Seite, da sie sowohl prognostische Signifikanz hat, als auch die 

operative Vorgehensweise beeinflusst [3, 19]. 

 

Das Erscheinungsbild des atretischen Segments hängt vom Typ der Okklusion ab. 

Der proximale Darm ist in allen Fällen dilatiert und hypertrophiert, in diesem Ab-

schnitt findet meist keine normale Peristaltik statt [3, 19]. Diese Veränderungen 

dehnen sich bis zu 20 cm proximal der Obstruktion aus [1]. Der distale Darm hin-

gegen ist kollabiert und schmallumig, er wird als „Mikrodarm“ oder „non-used 

Darm“ bezeichnet, seine Funktionsfähigkeit ist ebenfalls eingeschränkt [3, 19]. 

Wenn der dilatierte proximale Darm mit dem engen distalen Abschnitt anastomo-

siert wird, kann oft trotz durchgängiger Anastomose, aufgrund des großen Unter-

schiedes der Darmdurchmesser, ein funktioneller Ileus auftreten [50]. 

 

Wenn genügend Darm (mehr als 80 cm und intakte Ileozökalklappe) vorhanden ist 

und die Länge des proximalen Darms ausreicht, sollte das dilatierte atretische 

Segment ausreichend weit zurück reseziert werden, bis ein normaler Darmdurch-

messer erreicht ist. Die Öffnungen des proximalen und distalen Darms müssen 

annähernd die gleiche Größe besitzen, damit eine End-zu-End-Anastomose oder 

eine End-to-back-Anastomose möglich ist (Abb. 15) [19, 50]. Für einen besseren 

Kaliberausgleich der Anastomose kann das distale Ende der Atresie schräg abge-

setzt und zusätzlich antimesenteriell längs inzidiert werden (Abb. 16 a) [3]. 

Eine Seit-zu-Seit Anastomose mit dem Stapler sollte nicht durchgeführt werden, 

da es zu ernsthaften Komplikationen kommen kann. Dazu zählen bakterielle 

Überwucherung, Malabsorptionsstörungen und massive Dilatation. Außerdem 

kann es vorkommen, dass sich das dilatierte Darmsegment dreht und somit ein 

Volvulus entsteht [51]. 
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Abbildung 15: Ileumatresie Typ I: a Intraoperative Aufnahme einer Ileumatresie Typ I. b 

Die beiden Darmenden wurden anastomosiert (zur Verfügung gestellt von der Universi-

tätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 

 

Wenn der proximale Darmabschnitt zu kurz ist, ist eine ausreichende Resektion 

nicht möglich. Ein entsprechend breites keilförmiges Stück aus der Darmwand auf 

der antimesenteriellen Seite wird exzidiert und die Ränder werden in Längsrich-

tung miteinander vernäht (Abb. 16 b). Dadurch wird der proximale Darm konisch 

verengt (Tapering) und sein Durchmesser nähert sich an den des distalen 

schmallumigen Darms an. Das Tapering-Verfahren kann über eine Länge von bis 

zu 35 cm problemlos durchgeführt werden. Diese Technik hat den Vorteil, dass es 

im Anschluss zu einer wesentlich besseren Peristaltik kommt [3]. 
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Abbildung 16: a-b: Möglichkeiten zum Ausgleich von Kaliberdifferenz bei Dünndarmatre-

sie. a: End-to-back-Anastomose. b Anastomose durch Tapering. (Quelle: von Schweinitz 

D.; Ure B.; Kinderchirurgie: Viszerale und allgemeine Chirurgie des Kindesalters; Heidel-

berg: Springer Medizin Verlag; 2009; Seite 289) 

 

Eine Alternative stellt die inverse Faltung der antimesenteriellen Darmwand dar 

(Abb. 17). Diese Methode bietet die Vorteile, dass das Risiko einer undichten Naht 

vermieden wird, viel mehr Mukosa-Oberfläche erhalten bleibt und die Rückkehr zu 

einer normalen Peristaltik möglich ist. Mehr als die Hälfte der antimesenteriellen 

Darmwand kann in das Darmlumen über eine längere Strecke eingefaltet werden, 

ohne eine Obstruktion zu verursachen. Der Nachteil der inversen Faltung ist, dass 

sich die Naht der Darmdopplung innerhalb weniger Monate lösen kann, wodurch 

ein Passagehindernis aufgrund des großen Durchmesserunterschiedes entsteht 

[19]. 
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Abbildung 17: Anastomose bei Dünndarmatresie mit Einfalten des proximalen Darmab-

schnittes (Quelle: von Schweinitz D.; Ure B.; Kinderchirurgie: Viszerale und allgemeine 

Chirurgie des Kindesalters; Heidelberg: Springer Medizin Verlag; 2009; Seite 290) 

 

Um diese Komplikation zu verhindern, kann alternativ ein entsprechend breites 

keilförmiges bzw. elliptisches Stück der seromuskulären Schicht aus der Darm-

wand auf der antimesenteriellen Seite exzidiert werden, die darunter liegende 

Submukosa und Mukosa bleiben hingegen intakt. Die Muskularis-Ränder werden 

in Längsrichtung miteinander vernäht. Vorteil ist, dass Infektionen und Undichtig-

keiten der Naht vermieden werden können. Außerdem wölbt sich bei dieser Tech-

nik im Gegensatz zur inversen Faltung nicht die gesamte dicke Darmwand in das 

Darmlumen vor, wodurch eventuelle Motilitätsstörungen verhindert werden kön-

nen. Zusätzlich bleibt mehr Mukosa zur Absorption erhalten [52, 53]. 

 

Patienten mit multiplen Atresien (Typ IV) oder mit Apple-peel-Atresie (Typ IIIb) 

(Abb. 18) stellen eine besondere Herausforderung in der operativen Therapie dar. 

Diese Patienten benötigen oft zahlreiche Anastomosen, wodurch es oft lange 

dauern kann, bis sich eine normale intestinale Funktion wieder einstellt. Zusätzlich 

werden viele von ihnen aufgrund der inadäquaten Restlänge des Darms an einem 

Kurzdarmsyndrom leiden [43]. Darm-verlängernde Methoden werden allerdings 

bei der primären operativen Korrektur dieser Fehlbildungen nur selten eingesetzt, 

sie erfolgen erst später [50]. 
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Im Allgemeinen ist die Anlage eines Stomas nicht nötig, es sollte, wenn möglich, 

vermieden werden, da sich dadurch der Durchmessers des dilatierten Darms nicht 

verringert und größere Flüssigkeits- und Elektrolytverluste verhindert werden kön-

nen [43]. 

Obwohl eine primäre Anastomose bei einer Dünndarmatresie immer bevorzugt 

wird, kann es dennoch manchmal nötig sein, ein vorübergehendes Stoma oder ein 

Schornstein-Enterostoma (Bishop-Koop-Methode) anzulegen. Bei der Bishop-

Koop-Methode wird der proximal dilatierte Darmabschnitt reseziert, danach wird 

der proximale Darm End-zu-Seit an den distalen Mikrodarm anastomosiert. Der 

entstehende Stomaschenkel wird durch die Bauchwand ausgeleitet [54]. 

Mögliche Gründe für ein vorübergehendes Enterostoma sind eine Darmperforation 

mit Kontamination des Bauchhöhle, eine Mekonium-Peritonitis oder eine fragliche 

Funktionsfähigkeit des Darms [2]. 

 

 

Abbildung 18: Apple-peel Atresie: a und b: intraoperative Aufnahme der Apple-peel Atre-

sie. C: Die Apple-Peel Atresie wurde mit einem Enterostoma versorgt. (zur Verfügung 

gestellt von der Universitätsklinik für Kinder- und Jugendchirurgie Graz) 

 

In einer retrospektiven Studie von Kumaran N. wurden die operative Therapie und 

das spätere Outcome von 83 Patienten mit Jejuno-Ileal-Atresien, die über einen 

Zeitraum von 22 Jahren in einer englischen Kinderklinik behandelt wurden, vergli-

chen. Die Anamnesen wurden hinsichtlich pränataler Diagnostik, Begleitfehlbil-

dungen, operativer Therapie, postoperativer Versorgung und Outcome analysiert. 
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Die Einteilung der Patienten erfolgte in 3 Gruppen nach folgenden Zeitperioden: 

Gruppe 1 1976 - 1982 (n = 32), Gruppe 2 1983 - 1990 (n = 21), und Gruppe 3 

1991 - 1998 (n = 30). 

32 % der Atresien konnten bereits pränatal diagnostiziert werden. 

Bei der Mehrheit der Patienten (69 Patienten = 83%) wurde eine Resektion des 

dilatierten proximalen Darms inklusive dem atretischen Segment mit anschließen-

der primärer End-zu-End Anastomose vorgenommen. Das Tapering-Verfahren 

wurde bei 10 Patienten mit proximalen Atresien angewendet. 

Bei 14 Patienten wurde ein initiales Enterostoma, davon 6 Bishop-Koop-Stomata, 

angelegt, bevor eine spätere Anastomose erfolgte. 

Die totale parenterale Ernährung (TPN) wurde über die drei Zeitperioden immer 

mehr und mehr angewendet, wobei sich ein Trend in den späteren Jahren zu einer 

früh eingeleiteten TPN zeigte. 

Die Mortalitätsrate sank über die Jahre von 6 Todesfällen in der 1. Gruppe, 2 To-

desfälle in der 2. Gruppe, auf keine Todesfälle in der 3. Gruppe. Die meisten To-

desfälle waren durch eine postoperativ auftretende Sepsis verursacht. Es zeigte 

sich, dass die Mortalität weder mit dem Typ der Atresie, ihrer anatomischen Loka-

lisation, mit dem Vorliegen von Begleitfehlbildungen, noch mit einer Langzeit-TPN 

korrelierte. Die gesamte Komplikationsrate der Überlebenden lag bei 18%, bei Pa-

tienten mit Bishop-Koop-Stoma allerdings bei 50%. 

Diese Studie zeigt eine signifikante Senkung der Mortalität bei Jejuno-Ileal-Atresie 

über die Jahre, welche sicherlich auf verbesserte Operationstechniken (um mehr 

Darmlänge zu erhalten), Fortschritte bei der Ernährung und verbesserte neonatale 

Pflege, zurückzuführen ist [49]. 

 

1952 beschrieb Ten Kate eine Technik, um Ösophagusatresien mit großer Distanz 

zu korrigieren, wobei ein Lappen aus der vorderen Wand des Ösophagus verwen-

det wurde. Es wurde dabei gezeigt, dass es möglich war, den dilatierten proxima-

len Stumpf zu verlängern. In einer 2013 veröffentlichten Publikation wendete Onof-

re LS. dieses Prinzip an, um eine Apple-peel Intestinalatresie zu operieren [50]. 

Um den Defekt zu korrigieren, wurde aus der antimesenteriellen Seite des proxi-

malen dilatierten Darms ein Lappen ausgeschnitten. Die Länge des geformten 

Lappens maß ein Drittel der Länge des proximalen dilatierten Darmsegments und 

an der Basis maß der Lappen die Hälfte des Durchmessers des dilatierten Seg-
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ments. Der Lappen wurde daraufhin nach distal geschwenkt und mit dem distalen 

Darmsegment trichterförmig End-zu-End anastomosiert (Abb. 19). Nach der A-

nastomosierung konnte keine Beeinträchtigung der Durchblutung des Lappens 

festgestellt werden. Postoperativ traten keine Komplikationen auf.  

Diese Operationstechnik garantiert eine funktionierende Anastomose ohne einen 

großen Verlust an absorptiver Oberfläche. Außerdem wird das dilatierte proximale 

atretische Darmsegment um etwa ein Drittel der ursprünglichen Länge verlängert 

und es wird ermöglicht, einen großen Kaliberunterschied der Darmenden auszu-

gleichen. Diese Operationsmethode stellt eine Alternative bei Intestinalatresien 

dar, wo andere Techniken das Auftreten eines Short-Bowel-Syndroms begünsti-

gen würden [50]. 

 

 

Abbildung 19: Lappentechnik: Die Inzisionslinie im dilatierten blind endenden proximalen 

Darmsegment ist markiert, der rote Pfeil zeigt die Richtung an, in die der Lappen ge-

schwenkt wird. (Quelle: Onofre LS.; Maranhao RFA.; Martins ECS.; Fachin CG.; Martins 

JL.; Apple-peel intestinal atresia: Enteroplasty for intestinal lengthening and primary anas-

tomosis; Journal of Pediatric Surgery, Elsevier Verlag; 2013) 

 

Postoperativ wird die Entlastung des Magens über eine nasogastrale Sonde meist 

4 bis 6 Tage nach der Operation benötigt (bei höheren jejunalen Atresien etwas 
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länger). Die Antibiotikagabe wird 5 bis 7 Tage oder länger fortgesetzt und ein An-

timykotikum wird prophylaktisch oral verabreicht. Die Ernährung erfolgt parenteral 

über einen zentralvenösen Katheter, bis eine gerichtete Peristaltik besteht [19]. 

Sobald das Kleinkind in der Lage ist, kräftig zu saugen und es sichere Zeichen 

einer funktionierenden gastrointestinalen Funktion (z.B. Stuhl kann abgegeben 

werden) gibt, sollte so früh wie möglich mit der oralen Ernährung begonnen wer-

den. Obwohl die TPN wichtig ist, das Gewicht des Kleinkindes zu erhalten, ver-

bessert es allerdings nicht die Adaptation des Darms und führt mit der Zeit zu ei-

ner Cholestase mit anschließendem Leberschaden. Die Adaptation des Darms 

setzte nur dann ein, wenn enterale Nahrung angeboten wird. Dieser Prozess kann 

3 bis 27 Monate dauern bis die Patienten auf die Unterstützung der TPN verzich-

ten können [2, 19]. 

Bei Verdacht auf ein Anastomosenleck (Anzeichen dafür sind plötzlicher Kollaps, 

ein aufgeblähtes Abdomen und Erbrechen) sollte eine Röntgenaufnahme aufrecht 

oder im Liegen erfolgen. Zeigt sich freie Luft im Abdomen 24 Stunden nach der 

Operation, muss eine sofortige operative Revision mit erneuter Anastomose erfol-

gen [3, 19].  

 

3.2.6 Kurzdarm-Syndrom 

Bei Verlust von 70-75% des vorhandenen Dünndarms spricht man von einem 

Kurzdarm-Syndrom [3]. Zur operativen Therapie können die Bianchi-Methode 

(longitudinale Darmverlängerung-Methode) oder die serielle transversale Entero-

plastik nach Kim H.B. (STEP) angewendet werden [3, 55]. Zu den neuesten Stra-

tegien zur Behandlung zählt die Gabe von Somatostatin, Glutamin und Wachs-

tumshormonen oder Glucagon-like peptide-2 (GLP-2) [17]. 
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3.2.7 Komplikationen 

In einer Studie von Dalla Vecchia L.K. mit 128 Kindern mit Jejuno-Ilealen Atresien 

wurden die auftretenden postoperativen Komplikationen beschrieben. Dazu zählen 

Darmobstruktion durch Adhäsionen (früh und spät) in 24%, verlängerter adynami-

scher Ileus in 9%, Enterostoma-Prolaps in 2%, Pneumonie in 5,5%, oberflächliche 

Wundinfektionen in 5% und Anastomosenleck mit Abszess oder Fistel in 4% der 

Fälle. Alle Komplikationen außer der späten Darmobstruktion traten innerhalb ei-

nes Monats nach der Operation auf. Die Mortalitätsrate betrug 16%, wobei die To-

desfälle zwischen dem 1,5. Monat und dem 8. Lebensjahr auftraten. Die häufigs-

ten Todesursachen waren Sepsis und Multiorganversagen aufgrund von TPN-

bedingter Leberschädigung bei Kurzdarm-Syndrom. Die Langzeitüberlebensrate 

betrug 84% [2]. 

 

Die häufigsten Ursachen für Spätkomplikationen bei Kindern mit Dünndarmatresie 

sind intestinale Dysfunktion und anhaltende Abhängigkeit von der TPN, die zu 

Cholestase und Leberschädigung führt [56]. Außerdem haben TPN-abhängige 

Patienten ein erhöhtes Risiko für eine Sepsis, verursacht durch andauernde Ver-

wendung eines Zentralvenenkatheters und durch bakterielle Translokation, die 

durch bakterielle Überwucherung des abnormal funktionierenden Darms verur-

sacht wird [57]. Darüber hinaus ist das Risiko für auftretende Komplikationen eines 

Patienten nicht nur vom Ausmaß des operativ entfernten Darms abhängig, son-

dern auch von der Dilatation und der funktionellen Einschränkung des verbleiben-

den Darms [56]. 

 

Khen N. deutet in seiner Studie 2004 darauf hin, dass eine Intestinalatresie die 

Entwicklung des enterischen Nervensystems beeinträchtigt und eine anatomische 

Grundlage für eine Motilitätsstörung nach chirurgischer Intervention liefert. Er deu-

tet auf die Rolle der Peristaltik für eine normale Entwicklung des Darms hin und 

schlägt vor, dass zur Beschleunigung der Wiederherstellung der normalen Funkti-

on die Peristaltik stimuliert werden soll [58]. 

 

In einer retrospektiven Studie von Tongsin A. wurde versucht, die Unterschiede 

zwischen einer jejunalen Atresie und einer ilealen Atresie zu verdeutlichen, da 

diese beiden Atresieformen traditionell unter einer gemeinsamen Gruppe „Jeju-
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noIleale-Atresien“ abgehandelt werden. Über einen Zeitraum von 19 Jahren wur-

den 74 Patienten mit Jejunalatresie und 68 Patienten mit Ilealatresie behandelt. 

Das durchschnittliche Geburtsgewicht und Gestationsalter der Kinder mit Jeju-

nalatresie war deutlich niedriger als bei den Kindern mit Ilealatresie. Antenatale 

Perforationen traten hingegen häufiger bei Ilealatresien auf. Bei den Patienten mit 

Jejunalatresie war der postoperative Verlauf langwieriger und die Mortalität höher. 

Ein prolongierter Ileus und Dysfunktion der Anastomose, wodurch eine Langzeit-

TPN benötigt wird, waren die Hauptgründe für Komplikationen, die zum Tod führ-

ten. Das schlechtere Outcome von Kindern mit Jejunalatresie im Vergleich zu Kin-

dern mit Ilealatresie erklärt sich durch die nachgiebigere Darmwand des Je-

junums, die eine massive Dilatation proximal einer Obstruktion erlaubt, wodurch 

die Peristaltik stark eingeschränkt wird [59]. 

 

In einer Studie von Wilmore et al. wurde über 50 Kinder berichtet, die einer Dünn-

darmresektion unterzogen wurden. Das Überleben nach der Operation war ab-

hängig von der Länge des verbleibenden Darms, dem Erhalt der Ileozökalklappe, 

normalem Geburtsgewicht, einer erfolgreichen Operation und dem Fehlen von 

Begleitfehlbildungen [60]. 

 

Im Jahr 1951 wurde von Evans berichtet, dass die Überlebensrate von Kinder mit 

intestinaler Atresie in der ersten Hälfte des zwanzigsten Jahrhunderts miserabel 

war, nur 139 von 1498 Fällen hatten ein erfolgreiches Outcome. Während der letz-

ten Jahrzehnte haben ein besseres Verständnis der ätiologischen Faktoren und 

der gestörten intestinalen Funktion, als auch Verbesserungen in der Anästhesie, 

operativer Techniken, prä- und postoperativer Versorgung (vor allem im Bereich 

der unterstützen Ernährung) zu einer signifikanten Steigerung des Überlebens 

geführt [39]. 
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3.3 Kolonatresien 

Eine Atresie des Kolons ist eine seltene Ursache für eine Obstruktion des Darms 

beim Neugeborenen, sie tritt mit einer Inzidenz von etwa 1:20.000 Lebendgebur-

ten auf und ist für weniger als 15% aller Intestinalatresien verantwortlich [61]. 

Eine Kolonatresie kann sich als eine komplett isolierte Entität präsentieren oder 

kann mit einer Reihe von zusätzlichen Anomalien, wie Gastroschisis, anderen In-

testinalatresien, Mb. Hirschsprung, Analatresien, kongenitales Varizellensyndrom 

oder Skelettfehlbildungen assoziiert sein [61]. 

Obwohl Binninger bereits 1673 als erster eine Kolonatresie beschrieb, wurde erst 

1922 das erste Mal von einem Überlebenden berichtet, als Gaub ein Kind mit 

Atresie des Sigmoids mit einer proximalen ableitenden Kolostomie behandelte. 

1947 führte Potts die erste primäre Anastomose des Kolon transversums bei Atre-

sie eines Neugeboren durch, das danach überlebte [62]. 

 

3.3.1 Ätiologie und Pathogenese 

Wie bei den Dünndarmatresien wird auch bei den Kolonatresien ein intrauteriner 

vaskulärer Insult im Verlauf des Kolons als ätiologischer Faktor für alle Kolonatre-

sie-Typen angenommen [63]. Bei Kolonatresien bzw. –stenosen sind weder ge-

schlechtsspezifische noch ethnische Häufungen bekannt [62]. 

Obwohl eine ähnliche Anomalie bei Holstein-Rindern häufig nach autosomal-

rezessivem Muster vererbt wird, gibt es keine familiäre Häufung beim Menschen 

[64]. Hereditäre multiple intestinale Atresien finden sich typischer Weise nicht im 

Kolon [62]. 

Die meisten aktuellen Untersuchungen deuten darauf hin, dass eine vaskuläre 

Insuffizienz in utero nach der Organogenese für eine Kolonatresie verantwortlich 

ist. Zu den möglichen Ursachen für einen vaskulären Insult zählen ein Volvulus 

des Kolons, Invagination, ein Embolus oder Thrombus, Inkarzeration oder Stran-

gulation als Folge von Hernien oder Bauchwanddefekten. Nach der ischämischen 

Nekrose tritt eine fokale Resorption des beeinträchtigten Darms auf. Das Spekt-

rum von beobachteten Abnormitäten ist denen des Dünndarms sehr ähnlich, bei 

diesen hat die experimentelle Arbeit von Louw und Bernard die pathogene Rolle 

der Gefäßverschlüsse in utero bestätigt [62]. 
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Alle vier Atresie-Typen können durch Ligieren von Mesenterialgefäßen im Dünn-

darm von Tieren (fetalen Hunden) experimentell hervorgerufen werden [65]. 

 

3.3.2 Klassifikation 

Der Atresie-Typ wird nach der Klassifikation von Grosfeld bestimmt, damit kommt 

das Klassifikations-System der Dünnarmatresien ebenso bei den Kolonatresien 

zur Anwendung. Demzufolge unterscheidet man 4 Typen: 

 Atresie Typ I 

Die Atresie Typ I besteht aus einem transluminales Septum, die Darmwand 

und das Mesenterium sind intakt. 

 Atresie Typ II 

Die beiden blind endenden atretischen Enden sind durch einen fibrösen 

Strang verbunden. 

 Atresie Typ IIIa 

Die beiden blinden Enden sind durch einen V-förmigen Mesenterialdefekt 

voneinander getrennt. Typ III-Atresie treten am häufigsten auf. 

 Atresie Typ IIIb 

Dabei handelt sich um eine Apple-peel-Atresie. 

 Atresie Typ IV 

Es treten multiple Atresien im Verlauf des Kolons auf [62, 66] 

 

3.3.3 Assoziierte Fehlbildungen 

Eine Kolonatresie tritt häufig gemeinsam mit Anomalien des muskuloskelettalen 

Systems (z.B. Syndaktylie, Polydaktylie, Klumpfuß, fehlender Radius), der Augen, 

des Herzens, des Gastrointestinaltrakts und der Bauchwand (z.B. Gastroschisis, 

Omphalocele, Blasenextrophie) auf [62]. Auch von fazialer Hemiaplasie, Anoph-

thalmie und zerebraler Dysfunktion wurde berichtet [67]. 

Laut einer Studie von Etensel B. haben 47,3% der Kinder mit Kolonatresie eine 

oder mehrere begleitende Fehlbildungen [66]. 

Bei etwa 15-20% der Kinder mit Kolonatresie liegt eine zusätzliche Atresie des 

proximalen Dünndarms vor [62].  



 

 51 

Aktueller Literatur zufolge findet man bei zumindest 2% der Patienten mit Kolonat-

resie gleichzeitig Mb. Hirschsprung. Mädchen und Buben sind annähernd gleich 

oft betroffen. Obwohl Mb. Hirschsprung bei allen Typen der Kolonatresie auftreten 

kann, ist er vielfach bei Typ III, der am häufigsten vorkommenden Kolonatresie-

Form, vorgefunden worden. Die Lage des atretischen Segments korreliert nicht mit 

der Koexistenz von Mb. Hirschsprung [68]. 

 

3.3.4 Klinik und Diagnostik 

Die Diagnose wird innerhalb der ersten Tage nach der Geburt gestellt. Die be-

troffenen Neugeborenen präsentieren sich klinisch mit galligem Erbrechen, aufge-

blähtem Abdomen und dehydriert, außerdem fehlt die Mekonium-Abgabe [66, 68].  

Eine Röntgenaufnahme des Abdomens zeigt eine distale Darmobstruktion mit 

zahlreichen erweiterten Darmschlingen und Spiegelbildungen [68]. Gelegentlich 

kann die Dilatation so massiv sein, dass man sie mit einem Pneumoperitoneum 

verwechseln kann [63]. 

Auf einer distalen Kontrastmittelaufnahme kann man einen Mikrodarm distal der 

Atresie und eine abrupte Unterbrechung des retrograden Kontrastmittelflusses 

feststellen [68]. 

 

3.3.5 Therapie, Komplikationen und Prognose 

Die Diagnose einer Kolonatresie ist eine akute Operationsindikation, da das Perfo-

rationsrisiko wesentlich höher ist als bei Jejunalatresien. 

Die operative Vorgehensweise hängt vom klinischen Status des Kindes, von der 

Höhe der Atresie, von eventuell zusätzlich vorhandenen Dünndarmatresien und 

der Durchgängigkeit des Darms distal der Atresie ab. 

Bei der Operation wird überprüft, ob weitere Atresien und Stenosen vorliegen. Um 

eine assoziierte Hirschsprung-Krankheit auszuschließen, wird eine Gefrierschnitt-

Untersuchung einer Rektum-Biopsie während der initialen Operation durchgeführt, 

da ein unerkannter Mb. Hirschsprung zu einer Undichtigkeit der Anastomose oder 

funktionaler Obstruktion führen kann. 

Ein stufenweises Vorgehen mit Anlage eines Kolostomas und einem späteren 

Verschluss mit der Wiederherstellung der Kontinuität des Darms durch eine ent-
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sprechende end-zu-end oder end-zu-seit Anastomose wird generell bei Kolonatre-

sien, die distal der rechten Flexur lokalisiert sind, bevorzugt [2, 63]. 

In der Studie von Dalla Vecchia wurde dieses Vorgehen bei 18 Kinder (95%) von 

21 Kindern mit Kolonatresie angewendet [2]. 

Proximal der rechten Flexur wird eine Resektion mit anschließender Anastomose 

durchgeführt [2, 63]. 

 

Da sowohl des proximale, als auch das distale Ende der Atresie eine gestörte In-

nervation und Vaskularisierung aufweisen, ist eine Resektion des dilatierten pro-

ximalen Endes und eines Teiles des distalen Mikrokolons ratsam. Eine primäre 

Resektion mit anschließender Anastomosierung bringt eine höhere Inzidenz an 

Komplikationen mit sich, meist aufgrund von unerkannten Pathologien im distalen 

Darm [63]. 

 

1961 beschrieben Santulli und Blanc eine Technik, die eine rasche Dekompressi-

on des Darms schafft ohne eine zusätzliche Operation zum Verschluss des 

Stomas zu benötigen [69]. Das größte Handicap dieser Prozedur ist eine intra-

abdominelle Anastomose anzulegen. Daher sollte diese Operation nicht bei kom-

plizierten Fällen angewendet werden. Eine initiale Dekompression kann auch 

durch ein Doppelflinten-Kolostoma erreicht werden [70]. 

Hartman empfahl ein Doppelflinten-Kolostoma als primäre Operation mit einem 

späteren Verschluss zwischen 9 und 12 Monaten. Sturim und Ternberg bevorzug-

ten eine Resektion des proximalen Kolons und eine primäre ileocolische Anasto-

mose bei Atresie proximal der rechten Flexur. Eine initiale Kolostomie erfolgte bei 

distaleren Atresien [70]. Freeman bevorzugte die Resektion des proximalen dila-

tierten Kolons und eine primäre Anastomosierung [71]. 

 

Die operative Korrektur einer Atresie des Kolons hat sich im Laufe der Jahre dahin 

entwickelt, dass es immer mehr neue Berichte gibt, in denen die primäre Anasto-

mosierung unabhängig von der Lokalisation der Atresie bevorzug wird. Eine pri-

märe Anastomose kann ohne Risiko angelegt werden, wenn keine massiven Un-

gleichheiten zwischen dem proximalen und distalen Darmdurchmesser vorliegen 

und keine distalen mechanischen und funktionellen Obstruktionen vorhanden sind 

[72]. 
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In der Studie 2001 von Karnak wurde vor allem in den ersten Jahren die Anlage 

eines End-Kolostomas als initiale Methode verwendet. Ebenso kam die Santulli-

Methode zum Einsatz. Eine primäre Anastomosierung nach Resektion des proxi-

malen dilatierten Segments wurde bei 27% der Kinder als initiale Methode durch-

geführt. Allerding starben in dieser Studie alle Patienten, die initial mit einer pri-

mären Anastomose versorgt worden waren, aufgrund einer Sepsis, die durch A-

nastomoseninsuffizienz bedingt war [70]. 

Die Mortalitätrate der Kolonatresie variiert zwischen 0% und 50% und das Outco-

me ist abhängig von verschiedenen Faktoren [70]. Die Mortalität steigt, wenn die 

Obstruktion des Kolons erst 4 Tagen nach der Geburt diagnostiziert wird [63, 70]. 

Die Komplikationen durch Dehydratation, Elektrolystörungen, Aspiration von Er-

brochenem, Peritonitis, Infektion, Malnutration und postoperative Adhäsionen wur-

den auch als mögliche Todesursachen angeführt [70]. 

Karnak kommt in seiner Studie zu dem Schluss, wenn die Läsion mit einer pri-

mären Anastomose behandelt wird, ist das zu erwartende Ergebnis eine nicht 

funktionierende oder insuffiziente Anastomose. Das zusätzliche Auftreten von mul-

tiplen Dünndarm-Atresien oder einer Gastroschisis beeinflusst das Überleben un-

günstig. Auf der anderen Seite unterstreicht die Mortalität aufgrund von SIDS, das 

nach einem überschaubaren Zeitraum nach der Operation bei 18% der Kinder bei 

Karnak auftrat, die Wichtigkeit einer genauen Beobachtung dieser Patienten nach 

der Entlassung aus dem Spital [70]. 

 

In einer Publikation 2012 von Hamzaoui M. wird bei zwei Kindern mit rektaler bzw. 

sigmoidaler Atresie eine transanale Vorgehensweise zur operativen Behebung der 

Atresie beschrieben. Nach einer explorativen Laparotomie und Anlage eines Ko-

lostomas bei der Geburt erfolgte nach 3 bzw. 6 Monaten eine transanale Operati-

onsmethode, ähnlich der transanalen Operationsweise bei Mb. Hirschsprung. Der 

Verschluss des Kolostomas erfolgte ein bis zwei Monate später, beide Patienten 

hatten danach keine fäkale Inkontinenz. Es traten auch keine Komplikationen int-

raoperativ und postoperativ bei einem Follow-up nach zwei Jahren auf [73]. 

 

Wenn keine anderen Komorbiditäten vorliegen, ist die Prognose einer Kolonatre-

sie exzellent. Wird die Kolonatresie früh diagnostiziert, liegt die Gesamt-
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Mortalitätsrate bei weniger als 10%. Verzögert sich die Diagnose allerdings über 

72 Stunden nach der Geburt des Kindes, so liegt die Mortalitätsrate über 60%. 

Diese hohe Mortalität ist zum Teil auf die Entstehung einer „closed loop obstruc-

tion“ zwischen einer intakten Ileozökalklappe und der Atresie zurückzuführen, die 

zu einer massiven Distension des Kolons und zur Perforation führt [63]. 

Laut einer Studie von Dalla Vecchia liegt die postoperative Langzeit-

Überlebensrate bei 100%. Zu den Komplikationen zählen Wundinfektion (5%), ein 

Kolotomie-Prolaps (5%), ein protrahierter lleus (9,5%) und eine spätere adhäsive 

Darmobstruktion (40%) [2]. 
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4 Diskussion 

Das Ziel dieser Diplomarbeit war es, einen aktuellen Überblick über die vorhande-

ne Literatur bezüglich Intestinalatresien zu geben. Aufgeteilt in Duodenalatresien, 

Jejuno-Ileal-Atresien und Kolonatresien, wurden sie in drei Kapitel beschrieben. 

Es wurde die vorhandene Literatur in Hinsicht auf Ätiologie, Inzidenz, Diagnostik 

und Behandlung dieser Darmfehlbildungen verglichen. Übereinstimmungen wur-

den dargestellt und Divergenzen wurden diskutiert. 

Von besonderer Bedeutung sind die neuesten Erkenntnisse bezüglich Diagnostik 

und Management dieser Fehlbildungen. 

 

Die Anzahl der Fälle von Intestinalatresien, die pränatal diagnostiziert werden, ha-

ben sich durch die routinemäßige Verwendung der Ultraschalluntersuchung zur 

Kontrolle der fetalen Entwicklung erhöht. Verschiedene Studien haben die Not-

wendigkeit, frühe pränatale Untersuchungen (≥ 18. Gestationswoche) durchzufüh-

ren, untersucht und haben den Vorteil der pränatalen Diagnose mit früher Erken-

nung, schneller chirurgischer Intervention und weniger metabolischen Komplikati-

onen gezeigt. 

In der pränatalen Sonografie kann ein mütterliches Polyhydramnion, ein aufge-

blähter Magen und verschluckte amniotische Flüssigkeit im Duodenum erkannt 

werden. Diese Beobachtungen sind oft mit einem hohen Risiko einer duodenalen 

Atresie assoziiert. 

Obwohl eine Gastroschisis häufig bei einer pränatalen Sonografie festgestellt wer-

den kann, bleibt eine deutliche Anzahl an Jejuno-Ileal- und Kolonatresien mit die-

ser Methode allerdings unentdeckt. Da die Ultraschalluntersuchung generell kein 

präziser Bestimmungsfaktor für distale intestinale Obstruktionen ist, ist die Fähig-

keit diese Malformationen auszuschließen, limitiert [2]. 

 

Sobald pränatal die Diagnose einer Intestinalatresie gestellt wird, sollte die Geburt 

bereits in einem Zentrum stattfinden, wo das Neugeborene postnatal sofort ver-

sorgt werden und die Behandlung durch speziell ausgebildete Kinderchirurgen 

begonnen werden kann. 
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Durch Verbesserungen in der neonatelen Intensivpflege und in der Anästhesie, 

sowie durch verfeinerte Operationstechniken wurde es möglich, die Überlebensra-

te von Darmatresien von weniger als 10% in den 1950er Jahren auf 90% in den 

1980er Jahren zu steigern. In den Entwicklungsländern hingegen ist die Mortali-

tätsrate noch immer sehr hoch [1]. 

Trotz der immensen Verbesserungen im Management von Intestinalatresien in 

den letzten Jahrzehnten sind noch immer lange Krankenhausaufenthalte, Lang-

zeitkomplikationen und Sterblichkeit mit den Fehlbindungen verbunden. 

 

4.1 Duodenale Atresien 

Das Duodenum ist eine der häufigsten Lokalisationen von neonatalen intestinalen 

Obstruktionen, wobei Buben häufiger betroffen sind als Mädchen [19, 20]. 

Insgesamt gesehen ist während des vergangenen halben Jahrhunderts die Über-

lebensrate der Patienten mit Duodenalobstruktion von 45% auf 95% gestiegen. 

Diese deutliche Steigerung ist bedingt durch eine verbesserte Diagnostik, eine 

frühe und zeitgemäße chirurgische Behandlung kombiniert mit Fortschritten in der 

neonatalen Intensivpflege, Anästhesie und Ernährung und einer frühen Diagnose 

zusätzlich vorliegender Anomalien. Wahrscheinlich steht auch selektiver Schwan-

gerschaftsabbruch damit im Zusammenhang [2, 20]. Die gesamte Mortalität ist 

beinahe nur von den assoziierten Anomalien anderer Organsysteme, primär das 

Herzen, die Lunge und das Gehirn betreffend, abhängig [20]. 

Das operative Verfahren der ersten Wahl bei duodenaler Atresie oder Stenose ist 

die Duodenoduodenostomie. Die Operation hat sich von einer Seit-zu-Seit A-

nastomosierung zu einer diamantförmigen (proximal transvers zu distal longitudi-

nal) Anastomosierung entwickelt [29, 31]. 

 

4.2 Jejuno-Ileale Atresien 

Atresien und Stenosen des Jejunums und Ileums sind die häufigsten angeborenen 

Anomalien des Dünndarms und sind die Hauptursache für intestinale Obstruktio-

nen bei Neugeborenen [39]. Sie treten also wesentlich häufiger auf als Atresien 

des Duodenums [19]. 
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Bei ausreichender Restdarmlänge (mehr als 80 cm und intakte Ileozökalklappe) 

muss bei der chirurgischen Behandlung darauf geachtet werden, dass die Öffnun-

gen des proximalen und distalen Darms annähernd die gleiche Größe besitzen, 

damit eine End-zu-End-Anastomose oder eine End-to-back-Anastomose möglich 

ist [19, 50]. 

Bei zu kurzem proximalen Darmabschnitt und daher nicht möglicher ausreichen-

der Resektion stellt das Tapering-Verfahren [3] oder die inverse Faltung der anti-

mesenteriellen Darmwand [19, 52, 53] eine Alternative dar. Als weitere alternative 

Operationsmethoden findet man in der Literatur die vorübergehende Anlage eines 

Stomas oder eines Schornstein-Enterostomas (Bishop-Koop-Methode) [54] sowie 

eine Lappentechnik [50]. 

Patienten mit multiplen Atresien (Typ IV) oder mit Apple-peel-Atresie (Typ IIIb) 

stellen eine besondere Herausforderung in der operativen Therapie dar. Viele von 

ihnen leiden aufgrund der inadäquaten Restlänge des Darms an einem Kurz-

darmsyndrom [43]. 

Während der letzten Jahrzehnte haben ein besseres Verständnis der ätiologi-

schen Faktoren und der gestörten intestinalen Funktion, als auch Verbesserungen 

in der Anästhesie, operativer Techniken, prä- und postoperativer Versorgung (vor 

allem im Bereich der unterstützen Ernährung) zu einer signifikanten Steigerung 

des Überlebens geführt [39]. 

 

4.3 Kolonatresien 

Eine Atresie des Kolons ist eine seltene Ursache für eine Obstruktion des Darms 

beim Neugeborenen, sie ist für weniger als 15% aller Intestinalatresien verantwort-

lich [61]. 

Die operative Korrektur einer Atresie des Kolons hat sich im Laufe der Jahre dahin 

entwickelt, dass es immer mehr neue Berichte gibt, in denen die primäre Anasto-

mosierung unabhängig von der Lokalisation der Atresie bevorzug wird. Eine pri-

märe Anastomose kann ohne Risiko angelegt und auf ein Kolostoma verzichtet 

werden, wenn keine massiven Ungleichheiten zwischen dem proximalen und dis-

talen Darmdurchmesser vorliegen und keine distalen mechanischen und funktio-

nellen Obstruktionen vorhanden sind [72]. 
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Wenn keine anderen Komorbiditäten vorliegen, ist die Prognose einer Kolonatre-

sie exzellent. 
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