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1 Synopsis  

1.1 Einleitung 

Morbus Hirschsprung ist eine seltene angeborene Fehlbildung des Darms, bei der 

die Ganglienzellen in der Darmwand fehlen. Morbus Hirschsprung betrifft etwa 1 von 

5000 Lebendgeborenen weltweit. In Deutschland werden jährlich 150 bis 200 Kinder 

mit Morbus Hirschsprung geboren. Die Versorgung erfolgt in Deutschland bisher 

nicht zentralisiert (1). 

Diese Fehlbildung führt zu einer chronischen Motilitätsstörung des Darms, die einem 

Darmverschluss ähnelt. Klinische Symptome treten meist im ersten Lebensjahr auf, 

können aber auch erst bei älteren Kindern offensichtlich werden (2).  

Neben der fachgerechten Durchführung der korrigierenden Operation benötigen die 

Patienten eine individuell angepasste Langzeitnachsorge nach einem 

standardisierten Schema, einschließlich Bowel Management, um soziale Kontinenz 

zu erreichen (3,4).  

Während der fehlgebildete aganglionäre Darm mit mehreren gut etablierten 

chirurgischen Techniken sicher entfernt werden kann, wird zunehmend deutlich, dass 

ein erheblicher Anteil der Patienten mit Morbus Hirschsprung trotz technisch 

adäquater Durchführung der Operation im Langzeitverlauf medizinische Probleme 

und Einschränkungen der Lebensqualität erleiden (5,6). 

Eine Beeinträchtigung der Lebensqualität wird durch persistierende 

Stuhlentleerungsstörungen und Stuhlschmieren verursacht. Diese Symptome können 

durch adäquates Bowel Management verbessert werden (7–10). Bowel Management 

ermöglicht durch auf den Patienten angepasste supportive Therapien wie 

Stuhlmodulation mit Laxanzien, Irrigation1 und Suppositorien eine regelmäßige 

gewollte kontrollierte Stuhlentleerung. Das Ziel von Bowel Management ist zwischen 

den Stuhl Entleerungen im Sinne von sozialer Kontinenz sauber zu sein (7-10).  

International wird empfohlen, das Bowel Management mit Röntgenuntersuchungen 

zu begleiten (7,11–13). Bereits 2016 wurde über Fehlinterpretationen von 

Stuhlretention in Röntgenuntersuchungen berichtet (14). Die fehlende Evidenz für die 

 
1  Unter rektaler Irrigation wird die Dekompression des Darms mit Hilfe eines Katheters 

und Spülflüssigkeit verstanden.  
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Nutzung von Röntgen zur Diagnose einer Obstipation wurde kürzlich (2024) in einem 

systematischen Review adressiert (15).  

Die sonographische Bestimmung des transrektalen Durchmessers wurde für die 

funktionelle Obstipation bereits beschrieben (15-19), jedoch wurden Kinder mit einer 

kolorektalen Erkrankung wie Morbus Hirschsprung oder Analatresie systematisch 

anhand der Ausschlusskriterien aus diesen Arbeiten ausgeschlossen (8,16).  

Bisher ist unklar, ob die Messung des sonographischen transrektalen Durchmessers 

bei Kindern mit kolorektalen Erkrankungen genutzt werden kann, um eine 

Stuhlretention zu visualisieren. Es gibt bisher keine Untersuchung zu einer 

sonographischen Beurteilung des “Neorektums” in dieser Patientengruppe und 

dementsprechend wie dieses nach der Operation bildmorphologisch aussieht (16). 

Unsere Arbeitsgruppe hat erstmalig den transrektalen Durchmesser (TRD) bei 

Kindern mit kolorektalen Erkrankungen, insbesondere Morbus Hirschsprung, 

untersucht, um a) eine Stuhlretention zu bestimmen und b) ein Langzeit-Monitoring 

zu ermöglichen. Die sonographische Untersuchung durch KlinikerInnen wurde als 

Point-of-Care Untersuchung prospektiv erfasst und für Kinder mit kolorektalen 

Erkrankungen validiert (8,16). 

Der Einfluss von Ernährung auf die abdominellen Beschwerden, Darmfunktion und 

Bowel Management wurde durch unsere Arbeitsgruppe in einer „Patient Reported 

Outcome Measurement“ (PROM) Umfrage adressiert (17). 

 

Der kumulativen Habilitationsschrift liegen die Arbeiten mit den folgenden 

Fragestellungen zugrunde: 

 

a) Beschreibung und Evaluation von Bowel Management zur Vorbereitung, 

perioperativen Begleitung und postoperativen Nachsorge bei Kindern mit 

Morbus Hirschsprung; Lindert, 2024 (3) 

b) Kann die strahlenfreie Durchführung der transrektalen Sonographie für 

Patienten mit kolorektalen Erkrankungen wie M. Hirschsprung genutzt 

werden?; Erkel, 2024 & Lindert, 2024 (8,16) 

c) Point-of-Care Ultraschall in der Kinderchirurgie; Lindert 2023, Naidoo, 2024 

(18,19) 



 

 7  

d) Ernährung und Einfluss auf abdominelle Symptome und Bowel Management 

bei Kindern mit M. Hirschsprung; Lindert, 2024 (17) 

e) Standardisierte Erfassung: Continence Score bei Kindern mit M. Hirschsprung; 

Lindert, 2024 (20) 

 

1.2 Bowel Management bei Kindern mit M. Hirschsprung 

Unsere Arbeitsgruppe beschreibt klinische Behandlungsempfehlungen für das 

standardisierte präoperative, perioperative und postoperative Bowel Management bei 

Kindern mit Morbus Hirschsprung. Unsere Studie evaluiert das institutionelle 

perioperative Bowel Management Protokoll anhand der klinikeigenen Kohorte. Es 

wurden Patienten mit einer primären Durchzugsoperation eingeschlossen (3). 

 

Für die präoperative Phase hebt unsere Studie, analog der ERNICA Guideline, die 

Bedeutung der transanalen Irrigation zur effektiven Darmdekompression und 

Vorbereitung auf die Operation hervor (1,3). Unsere Studie betont die Relevanz 

eines effektiven Bowel Managements, um Komplikationen wie eine Enterokolitis zu 

vermeiden. Die Eltern werden hierbei durch das medizinische Personal geschult, die 

rektale Irrigation täglich selbständig zu Hause durchzuführen (2,3,21). Wie auch 

andere Arbeitsgruppen empfehlen wir entsprechend der ERNICA Empfehlung, die 

Eltern zur selbständigen rektalen Irrigation anzuleiten. Eine japanische Arbeitsgruppe 

berichtet hingegen, einen rektalen Irrigationskatheter dauerhaft für die Zeit der 

präoperativen Irrigation zu fixieren (22).  

Die Durchführung der rektalen Irrigation durch die Eltern kann Einfluss auf die 

Familiendynamik haben (23,24). Die Unterstützung der Familien durch geschultes 

Personal wie Fachpflegekräfte (25,26) oder Selbsthilfeorganisationen 

beziehungsweise Patientenvertretungen (27) hat sich als hilfreich herausgestellt.  

Trotz der Empfehlung zur Vorbereitung auf die korrigierende Durchzugsoperation mit 

transanaler Irrigation ohne Stomaanlage geben 30% der europäischen 

KinderchirurgInnen in einer Umfrage an, eine Stomaanlage als initiale Therapie 

durchzuführen (28).  

Unsere Arbeit zeigt unter anderem, dass die transanale Irrigation in der frühen 

postoperativen Phase sicher genutzt werden kann (3,29).  



 

 8  

Es ist nicht ungewöhnlich, auch nach einer korrekt durchgeführten Operation 

Symptome von Stuhlentleerungsstörungen und Stuhlschmieren vorzufinden 

(5,11,30–32). Miteinbeziehung von Bowel Management in eine Standardnachsorge 

unterstützt das Ziel der sozialen Kontinenz.  

Das Leben mit einer chronischen Erkrankung wie der Hirschsprung Erkrankung kann 

langfristige Auswirkungen auf die psychosoziale Gesundheit der betroffenen Kinder 

und ihrer Familien haben (24,33). Daher ist eine patientenzentrierte, umfassende 

Betreuung entscheidend, um Bewältigungsmechanismen zu fördern (3,24,25,25).  

 

1.3 Evaluation und Validierung der sonographischen Bestimmung 
 des transrektalen Durchmessers  

1.3.1 Transrektale Ultraschallmessung bei Kindern mit kolorektalen 
Erkrankungen 

Es ist bekannt, dass Kinder mit einer kolorektalen Erkrankung eine 

Langzeitbetreuung unter Einbeziehung von Bowel Management zum Erreichen der 

sozialen Kontinenz benötigen (7,8,11,21,34).  

Insbesondere US- amerikanische Gruppen empfehlen die Evaluation der Stuhllast 

mit Röntgendarstellungen (7,12,13,34).  

Die sonographische Darstellung der Stuhlretention mit dem transrektalen 

Durchmesser ist für die funktionelle Obstipation bereits beschrieben (35–38) und 

kürzlich durch ein Review (2024) als strahlenarme Diagnostik empfohlen worden 

(15).  

Unsere Arbeitsgruppe entwickelte das Ultraschallprotokoll von Kijin (39) unter 

Rektum Kinder Sonographie (ReKiSo) für Kinder mit kolorektalen Erkrankungen 

weiter und beschreibt erstmalig die Anwendung von transrektalem Ultraschall im 

Rahmen von Bowel Management für diese Patientengruppe (8,16).  

 

Bisher haben die vorhandenen Studien systematisch Kinder mit kolorektalen 

Erkrankungen ausgeschlossen (35–38). Somit gibt es keine Beschreibung der 

Machbarkeit und Validierung des sonographischen transrektalen Durchmessers 

(TRD) bei Kindern mit kolorektalen Erkrankungen. Der erste Teil dieser Proof-of-
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Concept Studie konzentriert sich auf die Evaluation des sonographischen 

transrektalen Durchmessers (TRD) bei Kindern mit kolorektalen Erkrankungen 

(n=302) (16). In einer prospektiven Studie von über 300 Kindern konnten wir die von 

Klijn (39) (2004) beschriebene Point-of-Care Ultraschalluntersuchung für Kinder mit 

kolorektalen Erkrankungen validieren (16).  

Wir konnten die Machbarkeit einer routinemäßigen Durchführung der 

sonographischen Bestimmung des transrektalen Durchmessers durch KlinikerInnen 

in der regulären Sprechstunde zeigen. Dies ist die erste Beschreibung einer 

sonographischen Visualisierung des Neorektums bei Kindern mit kolorektalen 

Erkrankungen. Darüber hinaus wird erstmalig die Bestimmung des transrektalen 

Durchmessers bei Kindern mit anorektalen Malformationen, Hirschsprung 

Erkrankung und anderen kolorektalen Erkrankungen wie neurogene Darmentleerung 

Störung (beispielsweise bei Spina bifida oder Kaudalen Regressionssyndrom u.a.) in 

der Langzeitnachsorge zum Monitoring von Bowel Management beschrieben (8,16).  

Unsere Ergebnisse zeigen einen signifikanten Zusammenhang zwischen dem für die 

funktionelle Obstipation in anderen Studien verwendeten transrektalen Durchmesser 

mit einem Wert von über 3 cm und Symptomen der Stuhlretention. Wir konnten 

zeigen, dass symptomfreie Kinder mit anorektaler Malformation, Hirschsprung 

Erkrankung oder neurogener Darmentleerungsstörung ähnliche TRD-Werte 

aufweisen wie Kinder der Kontrollgruppe ohne kolorektale Erkrankung (8,16). Ein 

Wert über 3 cm zeigte eine Stuhlretention bei Kindern mit kolorektalen Erkrankungen 

ebenso wie bei Kindern mit funktioneller Obstipation an (16,35–38). Unsere 

gewählten Cut-off Werte von 3 cm ergaben eine Sensitivität von 95,89% und eine 

Spezifität von 72,84% (16).  

Zusätzlich kann die sonographische Untersuchung als Point-of-Care Untersuchung 

eingebettet in die Vorstellung in der Klinik direkt durch die behandelnden 

KlinikerInnen durchgeführt werden und somit eine schnelle Visualisierung sowohl für 

die ÄrztInnen als auch die Familie ermöglichen. 
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1.3.2 Transrektale Ultraschallmessung bei Kindern mit M. 
Hirschsprung 

Bei bis zu 80 % der Kinder mit Hirschsprung Erkrankung treten postoperativ 

Stuhlentleerungsstörungen oder Obstipation auf (2,4,5,30). Wenn anatomische oder 

mechanische Ursachen ausgeschlossen sind und keine Reoperation indiziert ist, 

benötigen diese Kinder ein standardisiertes individuelles Bowel Management. Bowel 

Management zur Förderung der sozialen Kontinenz sollte in die langfristige 

Nachsorge integriert sein (7,8,13,20,34,40,41). Das Therapieziel ist das Erreichen 

von sozialer Kontinenz zur Ermöglichung der Teilhabe am sozialen Leben. Durch 

soziale Kontinenz können negative Reaktionen der Menschen in der Umwelt 

vermieden werden. Soziale Kontinenz kann erschwert werden durch Probleme wie 

Stuhlschmieren und Verstopfung (6-8). Zudem sollten Probleme wie aufgetriebenes 

Abdomen und das Auftreten einer Hirschsprung-assoziierten Enterokolitis verhindert 

beziehungsweise frühzeitig erkannt werden (7-9,14,44–48). 

Zur Beurteilung der Stuhlretention bei kolorektalen Erkrankungen wie der 

Hirschsprung Erkrankung werden Röntgenaufnahmen und radiologische Kolon-

Kontrasteinläufe durch andere Arbeitsgruppen empfohlen (11–13,48). Diese 

Methoden setzen die Kinder jedoch ionisierender Strahlung aus. Potenzielle 

Langzeitfolgen einschließlich eines erhöhten Malignom Risikos können auftreten 

(49,50). Da Kinder mit kolorektalen Erkrankungen häufig wiederholt evaluiert werden, 

untersuchte unsere Arbeitsgruppe die Möglichkeit einer strahlenfreien Methode zur 

Bestimmung der Stuhlfüllung und zum Monitoring des Bowel Managements (8,16). 

Im Rahmen der korrigierenden Operation wird das native Rektum entfernt, wobei 

bisher die sonographische Visualisierung des durchgezogenen Darms im Sinne des 

Neorektum unbekannt war (8). Es gab bisher keine Studie zur Messung des 

sonographischen transrektalen Durchmessers bei Kindern mit Hirschsprung 

Erkrankung.  

Wir führten eine prospektive Studie unter Einschluss von 193 Kindern (im Alter von 3 

bis 16 Jahren, darunter 60 Kinder mit Morbus Hirschsprung, 51 mit funktioneller 

Verstopfung und 51 gesunde Kontrollpersonen) durch. In dieser Arbeit wurden 

Kinder mit einer totalen Kolonaganglionose ausgeschlossen. Wir konnten zeigen, 

dass Kinder mit Verstopfungs- oder Stuhlschmierproblemen sowohl mit Hirschsprung 

Erkrankung wie auch funktioneller Verstopfung signifikant erhöhte sonographische 
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TRD-Werte haben. Ein TRD von mehr als 3 cm korrelierte, stark mit Verstopfung und 

Stuhllast, während ein TRD unter 3 cm eine normale Darmentleerung anzeigte (8). 

Wir konnten zeigen, dass die sonographische Messung des TRD nicht nur als 

einzelne Untersuchung die Stuhlfüllung anzeigt, sondern ebenso geeignet ist, das 

Bowel Management bei Kindern mit Hirschsprung Erkrankung zu begleiten und den 

Therapieerfolg zu visualisieren (8). Ein erhöhter TRD normalisierte sich durch 

adäquates Bowel Management auch bei Kindern mit Hirschsprung Erkrankung, wie 

bereits bei Kindern ohne Hirschsprung Erkrankung mit funktioneller Obstipation 

bekannt ist (8,36). 

Diese Ergebnisse zeigen, dass der sonographische TRD eine verlässliche Methode 

zur Beurteilung der Stuhlfüllung und zur Überwachung des Bowel Managements bei 

Kindern mit Hirschsprung Krankheit ist. Eine Untersuchung mittels Ultraschall bietet 

daher eine schnelle, nicht-invasive Beurteilung ohne Strahlenbelastung direkt in der 

ambulanten Sprechstunde. 
 

1.4 Point-of-Care (PoC) Ultraschall in der  Kinderchirurgie 

Point-of-Care Untersuchungen ermöglichen eine direkte Beantwortung einer 

Fragestellung am Patientenbett. Die Anwendung von Point-of-Care 

Ultraschalluntersuchungen (POCUS) durch nicht-radiologische ÄrztInnen ist eine 

gezielte Untersuchung, die eine spezifische medizinische Frage mittels Ultraschall 

beantwortet (18,51,52). Ultraschall ist bei Kindern eine bevorzugte 

Bildgebungsmethode, da dieser eine hohe Sensitivität bietet und keine ionisierende 

Strahlung verwendet (53–56). Viele chirurgische Erkrankungen bei Kindern können 

mit Ultraschall diagnostiziert werden (53,57).  

Geschulte KlinikerInnen können beispielsweise bei Indikationen wie Appendizitis und 

Invagination POCUS mit hoher Zuverlässigkeit durchführen, was zu einer verkürzten 

Diagnosezeit für die PatientInnen führt (53,57–61). Vermittlung von POCUS-

Fähigkeiten an ChirurgInnen zur Diagnose häufiger kinderchirurgischer 

Erkrankungen kann nicht nur die Zeit bis zur Diagnose und Behandlung verkürzen, 

sondern auch die Kosten der Versorgung und damit den Zugang zur Versorgung 

verbessern (19). 

Es existieren derzeit bereits einige POCUS Protokolle für kinderchirurgische 

Erkrankungen wie beispielsweise Appendizitis, Darminvagination und hypertrophe 
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Pylorusstenose. Diese diagnostischen Anwendungen sind erfolgreich in die klinische 

Routine integriert (58,59,62,63). In der pädiatrischen Notfallmedizin wird das 

Potenzial von POCUS zunehmend anerkannt, da es eine globale Verbesserung der 

Versorgung pädiatrischer PatientInnen ermöglicht. Die Anwendung von Ultraschall 

durch KlinikerInnen kann chirurgische Prozeduren wie beispielsweise 

Abszessentlastung, Fremdkörperentfernung, Drainageneinlage gezielt und sicher 

ermöglichen (64). Die konkrete Anwendung durch KinderchirurgInnen in Europa (18) 

und global ist jedoch bislang unklar (19).  

Unsere Umfragen zeigen, dass die Mehrheit der sich an der Studie beteiligten 

KinderchirurgInnen (90%; 159/176) an einer formalen POCUS Schulung teilnehmen 

würde, wenn ein POCUS Programm angeboten werden würde. Obwohl ein 

beträchtlicher Anteil der ChirurgInnen gewisse Ultraschallkenntnisse angibt, haben 

die meisten ihre Fähigkeiten informell entwickelt. Bei denjenigen, die eine Schulung 

(formell oder informell) absolviert haben, setzt die Mehrheit ihre Fähigkeiten 

routinemäßig in der Praxis ein (18,19,52). 

In den Umfragen werden als Hürden und Hindernisse vor allem die Überlastung 

lokaler Radiologieabteilungen und der Mangel an geschultem Personal (18,19) 

angegeben.  

In Ländern mit niedrigem und mittlerem Einkommen (LMIC) stellt zudem der 

Kostenfaktor für Ultraschalluntersuchungen eine erhebliche zusätzliche Hürde dar. In 

vielen dieser Einrichtungen ist der Zugang zu medizinischer Versorgung nur gegen 

Vorauszahlung möglich, was bestimmte Untersuchungen für ärmere Familien 

unerschwinglich macht (19,65).  

Die Stärkung von Trainingsmodulen und POCUS für kinderchirurgische 

Erkrankungen könnten die Patientenversorgung erleichtern und die Diagnostik 

beschleunigen (18,19, 52). 

Unsere Untersuchungen zur Point-of-Care Untersuchung der sonographischen 

Bestimmung des transrektalen Durchmessers ergänzen die bestehenden POCUS 

Anwendungen. Es wird erstmals eine standardisierte POCUS Methode für die 

Evaluation von Stuhlbelastung bei kolorektalen Erkrankungen validieren (8,16).  

Die Teilnehmenden sowohl der europäischen als auch der globalen Umfrage 

äußerten großes Interesse daran, diese strahlenfreie Methode zur Diagnostik von 

Stuhlretention zu erlernen (18,19).  
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1.5 Zusammenhang zwischen Ernährung und Darmfunktion bei M. 
 Hirschsprung 

Viele Familien von Kindern mit Hirschsprung Erkrankung berichten von einem 

Zusammenhang zwischen bestimmten Ernährungsbestandteilen, abdominellen 

Beschwerden und beeinträchtigter Darmfunktion (17,66). Bis zu 80% der Kinder mit 

M. Hirschsprung berichten über Verstopfung und Stuhlentleerungsstörung 

(5,8,21,30,67-70). Derzeit gibt es keine spezifischen Ernährungsempfehlungen für 

Patienten mit einer Hirschsprung Erkrankung (17). 

Erstmals haben Untersuchungen von Telborn et al. in einem schwedischen Kollektiv 

(13 PatientInnen) die Einflüsse spezifischer Nahrungsmittel auf abdominelle 

Symptome sowie die Anwendung von Eliminationsdiäten erfragt (71,72).  

Unsere Arbeitsgruppe führte eine multizentrische, internationale Patientenbefragung 

(Patient reported Outcome Measurement (PROM)) in sieben europäischen Ländern 

(Deutschland, Großbritannien, Italien, Niederlande, Österreich, Polen, Schweden) 

durch.  

Der von unserer Arbeitsgruppe entwickelte und validierte Fragebogen wurde in den 

jeweiligen Landessprachen (deutsch, englisch, niederländisch, polnisch, schwedisch 

und italienisch) zur Verfügung gestellt und über die lokalen Selbsthilfegruppen an die 

Familien gesendet. Insgesamt konnten wir die Antworten von 563 PatientInnen in der 

bis dato teilnehmerstärksten und einzigen internationalen Studie mit einbeziehen. Wir 

befragten die PatientInnen beziehungsweise deren Eltern direkt zur Darmfunktion, zu 

abdominellen Beschwerden, Bowel Management und beobachteten 

Zusammenhänge zwischen einzelnen Lebensmitteln (17). 

33% der Befragten unseres multinationalen Patientenkollektivs gaben die Länge des 

aganglionären Anteils als kurz (nur das Rektosigmoid betreffend), 45% als lang und 

21% als totale Kolonaganglionose mit in 10% relevanter Dünndarmbeteiligung an. 

Insgesamt gaben 90% der Befragten an, eine gemischte Ernährung zu sich zu 

nehmen. 61% der Patienten/ Familien gaben an, dass die Diagnose von Morbus 

Hirschsprung ihre Ernährungsgewohnheiten verändert habe, und 77% konnten 

spezifische Lebensmittel oder Zutaten identifiziert, die ihre Symptome beeinflussten. 

Beide Aspekte traten signifikant häufiger bei PatientInnen mit totaler 

Kolonaganglionose auf (17). 80% der Befragten gaben an, den Einfluss der 

verschiedenen Lebensmittel auf die Darmfunktion selbst ohne Beratung von 
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ÄrztInnen oder Ernährungsberatern herausgefunden zu haben. Eine 

ballaststoffreiche Ernährung wurde von 24 % der Teilnehmenden und eine 

ballaststoffarme Ernährung von 18% der Teilnehmenden befolgt (17). Ein Großteil 

der PatientInnen identifizierte spezifische Lebensmittel, die ihre Symptome 

verschlimmerten, hierunter waren Hülsenfrüchte (54%), Zucker (48%), Früchte (39%) 

sowie Milchprodukte (30%). Bei der Analyse der berichteten unerwünschten 

Darmbeschwerden war Durchfall die häufigste Symptomatik, die insbesondere von 

Milchprodukten (51%) und raffiniertem Haushaltszucker (36%) ausgelöst wurde (17). 

Vergleichsweise weniger Patienten berichteten analog den Ergebnissen der 

mononationalen Studie in Schweden über Symptome im Zusammenhang mit Eiern (9 

%), Weizen/ Gluten (12%) und Soja (10%) (17,66,72). 

Unsere Studie untersucht ein für Betroffene und Familien wichtiges Thema. Familien 

betonen, dass sie einen relevanten Einfluss der Ernährung und Nahrungsmittel auf 

die Darmfunktion ihres Kindes beobachten (17,66).  

Darüber hinaus verwendeten 31 % der befragten Patienten Probiotika (17). 

Probiotika wurden insbesondere bei langstreckigem Morbus Hirschsprung 

verwendet. Besonders Patienten mit langstreckiger Hirschsprung Erkrankung 

berichteten häufiger von negativen Auswirkungen durch Lebensmittel. Probiotika 

scheinen eine Rolle bei der Verbesserung dieser Symptome zu spielen (17,73); 

unsere Befragung konnte diesen Effekt besonders bei Patienten mit vollständig 

entferntem Dickdarm bestätigen (17). 

Der Stellenwert der Ernährung sowie des Mikrobioms bei der Entwicklung 

beziehungsweise Prävention einer Hirschsprung assoziierten Enterokolitis (HAEC) ist 

bisher noch nicht hinreichend verstanden (74,75). 

Ebenfalls ist die Pathogenese der HAEC noch wenig verstanden, jedoch scheinen 

eine gestörte Darmmotilität, Dysbiose sowie eine beeinträchtigte Schleimhautabwehr 

und Darmbarrierefunktion eine wesentliche Rolle zu spielen (74,76,77).  

Zusammengefasst zeigen wir in unserer Befragung entsprechend der Ergebnisse 

anderer Arbeitsgruppen, dass die Ernährung bei Patienten mit Morbus Hirschsprung 

die Darmfunktion und das Bowel Management sowie abdominelle Symptome 

beeinflusst und eine zentrale Rolle zur Mitigierung von adversen Symptomen 

einnimmt (17,66,72,78). Die Ergebnisse dieser multizentrischen Studie in sieben 

europäischen Ländern unterstreicht die Bedeutung einer multidisziplinären 
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Langzeitbetreuung, die auch eine Ernährungsberatung einbezieht, um eine 

ausgewogene Ernährung sicher zu stellen und Symptome zu reduzieren (17,78). 

 

1.6 Erfassung der Kontinenz bei Kindern mit M. Hirschsprung: 
 Vor- und Nachteile der Nutzung eines Kontinenzscores 

Fortschritte in chirurgischen Techniken und perioperativer Versorgung haben die 

kurz- und mittelfristigen postoperativen Ergebnisse von Patienten mit Morbus 

Hirschsprung verbessert. Die Langzeitergebnisse treten immer mehr ins Interesse 

der behandelnden KlinikerInnen (4,5,31,79–82).  

Es wird angenommen, dass die langfristigen Ergebnisse für die Mehrheit der 

Patienten trotz der bekannten Probleme mit Verstopfung und/ oder Stuhlinkontinenz 

gut sind (5,30,67,83–86).  

Es wird beobachtet, dass sich die funktionellen Ergebnisse verbessern, wenn die 

Patienten älter werden, insbesondere nach Erreichen der Adoleszenz wird eine 

Besserung beschrieben (85).  

Es gibt bisher keine allgemein anerkannten Leitlinien für postoperative Bowel 

Management Programme und auch keine einheitlich definierten Nachsorgeleitlinien 

oder Empfehlungen zur einheitlichen Erfassung der Darmfunktion. Hierdurch wird die 

Interpretation der berichteten Ergebnisse erschwert (20,79,81,83).  

Zur Verbesserung der Evaluierung des Langzeit Outcome verschiedener Gruppen 

und auch besseren Nachvollziehbarkeit im Langzeitmonitoring individueller Patienten 

sollte eine standardisierte Erfassung und Beschreibung der Parameter wie Kontinenz 

und Bowel Management sowie im Rahmen der Transition auch Sexualität und 

Fertilität mit einbezogen werden (87,88). Wünschenswert wäre eine einheitliche 

Erfassung der Darmfunktion, welche bisher durch unterschiedliche Scores wie zum 

Beispiel den Rintala Score, Krykenbeck Score und andere Scores erfasst werden 

(20,87,89). 

Bisher werden solche Scores meist durch die KlinikerInnen erfasst, jedoch ist die 

routinemäßige Erfassung in den Sprechstunden durch begrenzte Ressourcen in der 

klinischen Routine nicht immer zuverlässig durchführbar. Dementsprechend bieten 

Patienten Reported Outcomes (PRO) Erfassungen eine sinnvolle Ergänzung (80). 

Zusammen im internationalen europäischen OASIS-Holistic Care in Hirschsprung 

Disease Netzwerk haben wir die vorhandenen Scores zur Kontinenzerfassung 
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analysiert und in der Expertengruppe sowie mit Vertretern der verschiedenen 

teilnehmenden Patientenorganisationen (SOMA Deutschland: Selbsthilfeorganisation 

für Betroffene von Morbus Hirschsprung und Anorektale Fehlbildungen, Amhori 

Italien: Italian Association of Hirschsprung’s Disease A.Mor.Hi, Niederlande: 

Vereniging Ziekte van Hirschsprung) diskutiert.  

Wir stellten fest, dass die aktuell vorhandenen Scores alle für die anorektalen 

Malformationen entwickelt wurden und es bisher keinen M. Hirschsprung 

spezifischen Erfassungsscore für die Darmfunktion gibt (20,89).  

Idealerweise wird ein umfassender validierter Score benötigt, um die Darmfunktion 

bei PatientInnen mit M. Hirschsprung zuverlässig zu bewerten und im Langzeitverlauf 

zu untersuchen (20). Ein regelmäßiges longitudinales Monitoring der Darmfunktion ist 

entscheidend, da diese sich physiologisch im Verlauf der kindlichen Entwicklung 

verändert (5). Viele Studien nutzen selbst definierte nicht validierte Scores (20). 

Insgesamt sind wir in diesem paneuropäischen Netzwerk übereingekommen, dass 

sich der Rintala Score derzeit als bereits validierter Score zum Monitoring der 

Darmfunktion und des Bowel Managements bei Kindern mit M. Hirschsprung 

anbietet. (20) 

Wir empfehlen daher als OASIS-Gruppe, den Rintala Score als geeignetes 

Instrument zur Bewertung der Darmfunktion bei HD-PatientInnen, da er einfach zu 

nutzen und gut validiert ist (20). Automatisierte Datenerfassungsinstrumente sollten 

für eine allumfassender Erfassung im longitudinalen Monitoring zur Verbesserung der 

kontinuierlichen, objektiven Bewertung entwickelt werden (20,80). 

 

1.7 Zusammenfassung und Ausblick 

Unsere Studien sind Teil eines patientenzentrierten Ansatzes zur Behandlung von 

Kindern mit kolorektalen Erkrankungen, insbesondere der Hirschsprung Erkrankung 

(3,29).  

Die bisherigen Studien zeigen vielversprechende Ergebnisse; so unter anderem, 

dass die POCUS Bestimmung des transrektalen Durchmessers bei PatientInnen mit 

kolorektalen Erkrankungen eingesetzt werden kann (8,16).  

Wir zeigen eine gute Korrelation zwischen den Ultraschallbefunden und klinischen 

Symptomen der Stuhlretention sowie eine gute bildmorphologische Korrelation des 
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transrektalen Durchmessers zum Monitoring von Bowel Management bei 

kolorektalen Erkrankungen wie insbesondere Morbus Hirschsprung (8,16). 

Darüber hinaus liefert die multinationale multizentrische direkte Patientenbefragung 

wertvolle Erkenntnisse über die Darmfunktion und den Einfluss von 

Ernährungsbestandteilen auf die Darmfunktion bei Kindern mit Hirschsprung 

Erkrankung (17). Diese Informationen unterstützen uns als KlinikerInnen, um 

Familien gezielt und fundiert zu beraten. 

Die Einbeziehung der Bowel Function sowie die Visualisierung des transrektalen 

Durchmessers mit Hilfe der Point-of-Care Untersuchung und die standardisierte 

Erfassung eines Kontinenz Scores - am besten durch die Patienten selbst – 

unterstützen eine ganzheitliche Langzeitbetreuung (3,8,16,17,). 
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1.8 Abkürzungen und Anmerkung 

HD  Hirschsprung Disease = Hirschsprung Erkrankung = M. Hirschsprung 

HAEC  Hirschsprung assozierte Enterokolitiis 

POCUS Point-of-Care Ultraschall 

PROM Patient Reported Outcome Measurement 

SOMA Selbsthilfeorganisation für Betroffene von Morbus Hirschsprung und 

anorektale Fehlbildungen 

TRD  Transrektaler Durchmesser 

TCA  Totale Kolonaganglionose 

 

In dieser Arbeit wurde bewusst für ÄrztInnen und KlinikerInnen gegendert, um die 

Realität in den Kliniken abzubilden. 

Bei Patienten sind selbstverständlich immer alle Geschlechter gemeint; da die Kinder 

mit Hirschsprung bekannterweise überwiegend Jungen sind, wurde hier aufgrund der 

besseren Lesbarkeit auf das Gendern verzichtet 
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Abstract: (1) Background: Bowel management contributes throughout the pathway of care for
children with Hirschsprung. Preoperative bowel management prepares the child and family for
the pull-through surgery. Perioperative bowel management supports early recovery and tailored
bowel management in the follow-up supports the achievement of social continence. (2) Methods: We
conducted a cross-sectional assessment of our institutional bowel management program to illustrate
the pre-, peri- and postoperative bowel management strategies. (3) Results: A total of 31 children
underwent primary pull-through, 23 without a stoma and 8 with a stoma, at a median age of 9 months.
All children without a stoma were prepared for surgery by using rectal irrigations. Children with a
stoma were prepared for surgery with a transfer of stoma effluent. Transanal irrigation supported
early recovery. (4) Conclusions: Bowel management is a key pillar of the management of children
with Hirschsprung disease. Incorporating bowel management in the pathway of care facilitates
primary pull-through and supports perioperative recovery.

Keywords: bowel management; Hirschsprung disease; rectal washout; transanal irrigation; preparation
for surgery; distal outlet obstruction; fecal incontinence

1. Introduction

Hirschsprung disease (HD) is a congenital malformation of the intestine in which the
intestinal wall lacks ganglion cells. This results in a chronic intestinal motility disorder,
equivalent to an intestinal obstruction. HD is a rare disease with an incidence of 1 in
2500 live births. A total of 90% of patients with HD are diagnosed in the neonatal/early
infant period. The majority (approximately 80%) of cases involve the rectosigmoid [1].

The main treatment goal for HD is to achieve social continence. In addition to special-
ized surgery, patients require preparation for reconstructive surgery and a standardized but
individualized long-term follow-up with bowel management. Thus, bowel management
accompanies HD patients from the neonatal period through surgical reconstruction and
right through to long-term follow-up. Living with a chronic disease such as HD can have
a long-term impact on the psycho-social health of the affected children and their fami-
lies [2,3]. Therefore, patient-centered, comprehensive care is important for the promotion
of coping mechanisms.

To avoid obstructive symptoms and prevent unnecessary episodes of Hirschsprung-
associated enterocolitis (HAEC), effective and adequate decompression must be achieved
before and after reconstructive surgery. Approximately 30% of HD patients will experience
at least one episode of HAEC. Note, however, that there is currently no consent on the exact
definition of HAEC [1,4].

According to the ERNICA guideline, patients should receive rectal irrigations 1–3 times
a day to decompress the bowel until the definitive pull-through operation is performed,
which can be achieved in 75% of patients [1]. A survey of European clinicians found that
30% would create an ostomy awaiting pull-through surgery [5].
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