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ZUSAMMENFASSUNG

Das Kurzdarmsyndrom ist ein seltenes und komplexes Krank-
heitsbild, das meist aufgrund von ausgeprédgter Diinndarm-
resektionen entsteht und zu einem chronischen Darmversagen
fihren kann. Durch die verminderte intestinale Resorptions-
oberfliche kommt es zu einer reduzierten Aufnahme von
Makro-, Mikrondhrstoffen und/oder Fliissigkeit. Dementspre-
chend entstehen vielfdltige Symptome wie Durchfall, Ge-
wichtsverlust, Vitaminmangelerscheinungen, Niereninsuffi-
zienz, Hepatopathie und andere mit groRem Effekt auf die
Lebensqualitat dieser Patienten. Die Therapie dieser Patienten
ist komplex und bedarf einer interdisziplindren Zusammenar-
beit von verschiedenen Fachdisziplinen wie Didtologie, Gastro-
enterologie, Chirurgie sowie die zusatzliche engmaschige Be-
treuung im niedergelassenen Bereich. Oft brauchen Patienten
eine dauerhafte (heim-)parenterale Unterstlitzung. Therapien
missen individuell entschieden und regelmaRig auf Effektivitat
und Nebenwirkungen tberpriift werden. Weiter sind regel-
maRige Bestimmungen verschiedener klinischer und laborche-
mischer Parameter notwendig. Die Morbiditdt und Mortalitét
dieser Erkrankung ist hoch und vom Auftreten von Komplika-
tionen geprigt. Dieser Leitfaden soll einen Uberblick {iber die
Erkrankung sowie die notwendige Diagnostik und Therapie-
optionen geben und die bestmdgliche Betreuung dieser kom-
plexen Patienten ermdglichen.

ABSTRACT

Short bowel syndrome is a rare complex disease that mainly de-
velops due to extensive bowel resections and can lead to chron-
ic intestinal failure. Due to the decreased intestinal surface ab-
sorption of macronutrient, micronutrient and/or fluids is
reduced. Correspondingly manifold symptoms arise as diar-
rhoea, weight loss, vitamin deficiencies, chronic kidney disease,
hepatopathy and others with great impact on quality of life of
patients. Therapy is complex and needs interdisciplinary colla-
boration between dieticians, gastroenterologists, surgeons and
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also a dense monitoring of general practitioners. Commonly
patients need permanent home-parenteral support. Therapies
have to be decided individually and have to be reviewed regu-
larly for effectivity and side effects. Furthermore, periodic
monitoring of several clinical and laboratory tests should be

performed. Morbidity and mortality of this disease complex is
high and lead by appearance and management of complica-
tions. This practical guide should give an overview about the
disease, diagnostics and management and should enable the
best possible care of these complex patients.

Einleitung

Das Kurzdarmsyndrom (KDS) ist ein seltenes Krankheitsbild, bei
dem es zu einer chronisch reduzierten Funktion des Diinndarms
kommt. Es ist definiert durch eine verbleibende Diinndarmlange
in continuitatem von weniger als 200cm und ist meist hervorge-
rufen durch extensive Resektionen [1]. Man unterscheidet zwi-
schen intestinaler Insuffizienz, wenn Patienten mit optimaler
pharmakologischer und didtologischer Therapie die Verluste kom-
pensieren kénnen, und intestinalem Versagen, wenn Patienten
nur mit parenteraler Unterstlitzung Gberleben kdnnen. Ein Versa-
gen des Diinndarms fiihrt nicht nur zu vielfdltigen Symptomen
mit massiv reduzierter Lebensqualitdt, sondern hat auch schwere
Auswirkungen auf andere Organe wie Nieren oder Leber [2].

Ursachen

Die Ursachen sind sehr heterogen (> Tab. 1). Es gibt sehr selten an-
geborene Ursachen wie die Diinndarmatresie und Malrotationen,
welche zu einem Volvulus mit nachfolgender Ischdmie fiihren kann.
Meist sind die Ursachen erworben und fithren zu ausgeprédgten
Darmresektionen. Ein Drittel der Patienten umfasst Kinder, nur
20% der KDS entstehen auBerhalb der Neugeborenenpopulation.
Neben den oben erwdhnten angeborenen Erkrankungen ist die ne-
krotisierende Enterokolitis in ca 30% schuld am KDS im Kindesalter
[3]. Die mesenteriale Ischdamie (vends oder arteriell) stellt mit rund
einem Drittel eine der haufigsten Ursachen im Erwachsenenalter
dar, ein weiteres Drittel umfasst Patienten mit Morbus Crohn, eine
chronisch-entziindliche Darmerkrankung mit oft wiederholt not-
wendigen Darmresektionen [4]. Selten kann die Ausbildung intesti-
naler Fisteln (entero-colonisch, entero-cutan, entero-enteral) post-
operativ oder im Rahmen eines Morbus Crohn und der damit
verbundene Verlust der Resorptionsstrecke zu einem funktionellem
KDS fiihren. Jede abdominelle Operation birgt ein potenzielles Risi-
ko fiir chirurgische Komplikationen wie Blutungen, Anastomosen-
dehiszenzen oder Verletzungen der Darmwand, welche zu Revisio-

» Tab.1 Haufigste Ursachen fiir ein Kurzdarmsyndrom bei Kindern
und Erwachsenen.

Kinder Erwachsene

Nekrotisierende Enterocolitis Mesenteriale Ischamie

Malrotation Morbus Crohn
Intestinal Atresie Chirurgische Komplikationen
Strahlenenteritis

Volvulus
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nen mit neuerlichen Darmresektionen und schlussendlich zu einem
KDS fiihren kénnen. Diese stellen mit knapp 15% einen relativ gro-
Ren Anteil an diesem Patientenkollektiv dar [2, 5, 6].

Pravalenz/Inzidenz

Die weltweite Pravalenz und Inzidenz des KDS ist unbekannt, da es
an verldsslichen Daten mangelt. Anndhernde Schatzungen kon-
nen auf Grundlage von Patienten mit Langzeit-parenteraler Erndh-
rung vorgenommen werden. In Europa geht man von einer Prava-
lenz von 1,4 Fallen pro 1 Million Einwohner aus, steigend in den
letzten Jahren [7], wobei hier deutliche Unterschiede in den ein-
zelnen Landern zu verzeichnen sind (z.B. KDS-Prdvalenz in Polen
0,4/1 Mio. Einwohner vs. 30/1 Mio. Einwohner in Ddanemark) [8,
9]. Dies liegt vor allem an der unterschiedlichen Dichte von spe-
zialisierten Zentren und der unterschiedlichen Verfiigbarkeit von
heimparenteraler Erndhrung, was in weiterer Folge zu einem ,,Un-
derreporting® bzw. einer Unfdhigkeit der addquaten Diagnostik
und Behandlung der betroffenen Patienten fiihrt.

Anatomie

Der gesunde Diinndarm hat eine ungefdhre Ldnge von 300-
400cm [10], das Colon eine Ldnge von ungefdhr 150 cm. Der
Schweregrad und somit die Prognose ist stark von den verbleiben-
den Darmabschnitten abhdangig. Man unterscheidet grob drei
anatomische Subtypen des KDS: Typ 1, die endstdndige Jejuno/lle-
ostomie; Typ 2 die jejuno/ileokolonischen Anastomose und Typ 3
die jejuno-ileale Anastomose mit erhaltener lleozokalklappe und
in Ganze erhaltenem Colon [11, 12, 13] (> Abb.1). Eine Abhén-
gigkeit von parenteraler Unterstiitzung ist nahezu 100% bei einer
Restdiinndarmldnge von <90cm beim Typ 1, <60cm beim Typ 2
und <30cm beim Typ 3 [11, 14]. Diese Unterschiede resultieren
daher, dass die verbliebenen Darmabschnitte sich physiologisch
unterschiedlich gut an die verdnderte Situation adaptieren kon-
nen. So kann es vor allem im lleum zu einem Zotten- und Krypten-
wachstum sowie vergréBertem Darmdurchmesser und -lange
und auch wahrscheinlich einer zusétzlich funktionellen Verbesse-
rung kommen, was insgesamt zu einer verbesserten Fliissigkeits-
und Néhrstoffaufnahme fiihrt. Das Colon spielt eine groRe Rolle
in der Resorption von Flissigkeiten, Elektrolyten und kurzkettigen
Fettsduren. Die Metabolisierung von unverdauten Kohlenhydraten
durch das kolonische Mikrobiom zu Fettsduren und deren Aufnah-
me stellt eine wichtige Energiequelle fiir KDS-Patienten dar und
kann bis zu 50% des Energietagesbedarfes decken [15, 16].

Pathophysiologie

Die primdre Konsequenz des KDS ist eine Reduktion der absorpti-
ven Oberflache des Darms mit nachfolgender Malabsorption ab-
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» Abb.1 Typen nach Messing, Typ 1 Jejunostomie, Typ 2 Jejunok-
olonische Anastomose, Typ 3 erhaltene lleocoekalklappe sowie er-
haltenes Colon. Daten nach [11]. Quelle Takeda Pharma Ges.m.b.
H., Wien.

hdngig nicht nur von der verbleibenden Anatomie sondern auch
von Erkrankungen des verbliebenen Darmes (z.B. Strahlenenteri-
tis, Morbus Crohn) [17]. Die Malabsorption fiihrt zu Einschrankun-
gen der Makro- (Kohlenhydrate, Proteine, Fette) und Mikrondhr-
stoffe (Elektrolyte, Vitamine, Spurenelemente) und/oder der
Flissigkeitsaufnahme [1, 12].

Der postoperative Adaptationsprozess wird in drei Phasen ein-
geteilt [6, 13, 18]: Die akute Phase (hypersekretorische Phase) be-
ginnt unmittelbar nach der intestinalen Resektion, dauert in der
Regel wenige Wochen (bis Monate) und ist vor allem durch massi-
ve enterale Verluste von Flissigkeit, Elektrolyten und Nahrstoffen
geprdgt. Dies entsteht durch gestérte neurohumorale Regulati-
onsmechanismen, Verdnderung der Motilitdt und verdnderte
Feedback-Mechanismen. In den darauffolgenden ein bis zwei Jah-
ren schlieBt sich ein physiologischer Adaptionsprozess an, in der
das verbleibende Intestinum zunehmend absorptive Funktionen
fehlender Darmabschnitte ibernimmt (Adaptionsphase). Es
kommt unter anderem zu strukturellen Anpassungen der Diinn-
darmmukosa mit Hypertrophie der Zotten und Vertiefung der
Krypten [19]. Wenige Jahren postoperativ ist das Maximum der
Adaption erreicht und eine weitere Verbesserung der Darmfunkti-
on selten (stabile Phase): In einer Studie von Jeppesen et al liegt
die Wahrscheinlichkeit eines permanenten intestinalen Versagens
nach zwei Jahren mit intravendser Abhdngigkeit bei etwa 94 %
[11]. Andere Untersuchungen zeigten, dass es auch danach, bei
einem geringen Anteil von Patienten, zu einer oralen Autonomie
kommen kann vor allem bei Patienten mit Idngerem erhaltenem
Colon, einer Diinndarmldnge von >75 cm und bei hoheren Plasma
Citrullin-Konzentration [20]. Schlussendlich kommt es zu einer
stabilen Phase in der vor allem akute Exazerbationen und Kompli-
kationen vermieden werden sollen.

Klinik

Die klinische Prasentation der KDS-Patienten ist aufgrund der ana-
tomischen Unterschiede und verschiedenen Grunderkrankungen
sehr heterogen. Symptome kénnen Durchfall, Miidigkeit, Schlaf-
probleme, Untererndhrung/Gewichtsverlust, Dehydrierung,
Bauchschmerzen/-krampfe, Bldhungen sowie metabolische Ent-
gleisungen sein [21]. Die Patienten prasentieren sich mit Hunger-
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und Durstgefiihl und Symptomen von Mangelerscheinungen wie
Muskelkrampfen, Konzentrationsschwache, Nachtblindheit, M-
digkeit je nach fehlendem Mikronéhrstoff. Besonders haufig ist
ein Mangel an fettldslichen Vitaminen A, D, E und K sowie ein
Mangel an Magnesium und Kalium ([22] sowie expert opinion).
Chronische Mangelerscheinungen kénnen auch Langzeitfolgen
wie neurologische Probleme, Nachtblindheit oder Hautprobleme
verursachen.

PRAXISTIPP

Durchfall kann auch durch andere Ursachen auBer der Malab-
sorption im Rahmen des KDS (mit-)verursacht werden. Bei
Veranderungen der Menge/Frequenz/Konsistenz sollte dies
bedacht und entsprechend leitlinienkonform abgeklart wer-
den (infektits, Laktoseintoleranz, SIBO, Zéliakie etc.).

Diagnostik

Die Diagnose erfolgt meist intraoperativ (die Restdiinndarmldange
sollte in jedem OP-Bericht enthalten sein) oder postoperativ mit-
tels radiologischer Methoden (Enterografie-MRT/CT) und wird ge-
stellt bei einer verbleibenden Diinndarmlange (gemessen aboral
der Flexura Duodenojejunalis) von <200 cm [23]. Um die Progno-
se besser abschdtzen zu kdnnen, ist eine genaue Kenntnis und
Dokumentation der verbleibenden Anatomie und Darmlange es-
senziell. Studien zeigen, dass die postoperative bildgebende
Vermessung hierbei gut mit der intraoperativen Vermessung kor-
reliert, speziell bei Darmlangen <200-250cm [24, 25, 26].

Laborkontrollen und klinische Kontrollen (> Tab.2)

Eine regelméRige Kontrolle verschiedener klinischer und labor-
chemischer Parameter ist empfohlen, um Mangelerscheinungen
und Komplikationen friihzeitig zu diagnostizieren und dement-
sprechend behandeln zu kdnnen [23]. Eine klinische Untersu-
chung des Patienten hinsichtlich Allgemeinzustand, Ausfuhr
(Stuhlmenge/24 h, Harnmenge/24h), Einfuhr (Trinkmenge, Mahl-
zeiten, parenterale Einfuhr), Kérpergewicht, Flissigkeitshaushalt
(Odeme, Dehydrierungszeichen) sowie Anzeichen Katheter-
assoziierter Komplikationen (Fieber/Schiittelfrost, Katheterein-
stichstelle) soll bei jeder Visite durchgefiihrt werden [23, 27].
Ergdnzend ist die Durchfiihrung einer Bioelektrischen Impedanza-
nalyse, so verfligbar, empfohlen [28]. Diverse Laborparameter
sollten in regelmédRBigen Abstdnden kontrolliert werden, mit ge-
steigerter Frequenz bei Dekompensationen, postoperativ, bei
Start/Reduktion einer parenteralen Erndhrung und bei Therapie-
start mit Wachstumshormonen.

Bildgebung

Die Enterografie-CT oder MRT wird eingesetzt zur postoperativen
Messung der Darmldnge sowie bei Verdacht auf Komplikationen
wie Stenosen. Auch vor Start eines Wachstumshormons sollte
eine Bildgebung des Diinndarmes mittels Abdomen-Sonografie
oder Enterografie CT/MRT durchgefiihrt werden um Strikturen,
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» Tab.2 Empfohlene Kontrollintervalle diverser Parameter bei stabilem Verlauf.

Laborparameter

Parameter Haufigkeit

Blutbild, CRP, Elyte, Niere, Leber, Albumin Alle 3 Monate
Vitamin D, Parathormon Alle 3 Monate
Harn-Natrium (Spontanharn) Alle 3 Monate
Venoses Blutgas (pH, Bikarbonat) Alle 6 Monate
Vitamin B12, Folsdure Alle 6 Monate
Eisenstatus Alle 6 Monate

Zink, Selen Alle 6-12 Monate

Vitamin A, Vitamin E Alle 6-12 Monate

Gerinnung (Vitamin K) Alle 6-12 Monate

,blind loops“ und unklare Anatomien abzuklaren [23]. Bei zu-
grunde liegendem M. Crohn sollte ebenso eine regelméRige Bild-
gebung zur Evaluierung der Entziindungsaktivitat stattfinden (CT/
MRT/Sonografie, siehe ECCO Guidelines).

PRAXISTIPP

Nur ca. 1/3 bis 1/4 der tiblichen Mannitolmenge sollte fiir CT/
MR Enterografie verwendet werden sowie ein kiirzerer Ab-
stand zwischen Verabreichung und Durchfiihrung der Bildge-
bung

Zusatzliche Diagnostik

Bei Patienten mit grenzwertiger Darmldnge und chronischen
Durchféllen kann eine Bestimmung des Citrullin-Spiegels im Plas-
ma oder ein Xylose-Test durchgefiihrt werden, um die resorptive
Kapazitdt des Restdarmes zu objektivieren [20, 29, 30]. Beim Xy-
lose-Test werden 25 g Xylose (ein vom Menschen nicht abbauba-
rer Zucker) verabreicht und die Spiegel im Serum und Harn (ge-
sammelt Giber 5 Stunden) gemessen. Bei normaler resorptiver
Kapazitét findet sich ca. 20-30% der verabreichten Menge Xylose
im Harn wieder. Problematisch ist derzeit eine sehr reduzierte Ver-
fligbarkeit des Tests in Osterreich sowie falsch niedrige Werte bei
Vorliegen eines small intestinal overgrowth syndroms oder stark
eingeschrankter Nierenfunktion.

Therapie

Der Therapiebedarf dndert sich im Rahmen der natirlichen Adap-
tionsprozesse postoperativ und muss somit im Laufe der Krank-
heitsphasen regelmdRig angepasst werden. Die Therapieziele be-
inhalten klinische Parameter wie normales Kérpergewicht,
Harnmenge (>1000ml/24h), die Vermeidung von Hunger- und
Durstgefiihl sowie die Behandlung und Vermeidung von Mangel-
zustdnden (Makro- und Mikrondhrstoffe) und Komplikationen.

Klinische Parameter

Parameter Haufigkeit
Gewicht Bei jeder Kontrolle
Harnmenge[24 h Bei jeder Kontrolle

Stuhlmenge/frequenz Bei jeder Kontrolle

Bioimpedanzmessung Alle 6-12 Monate

Knochendichte Alle 2 Jahre

Citrullin Optional

D-Xylose-Test Optional je nach Phase

Abdomen Sonographie Jahrlich bei parenteraler Erndhrung

In der hypersekretorischen Phase steht das Management der
meist groRen Fliissigkeits- und Elektrolytverluste im Vordergrund.
Oft sind erhebliche Mengen an parenteraler Flissigkeit notwendig
(4-8L/d!). Protonenpumpen-Hemmer oder H2-Antagonisten hel-
fen, gastrale Hypersekretion zu reduzieren. Diese sollten im
Krankheitsverlauf wieder reduziert und abgesetzt werden (so kei-
ne andere Indikation vorhanden), da ein langfristiges Fehlen der
Magensaure negative Effekte auf die Verdauung und das Mikro-
biom (héheres Risiko eines bakteriellen Uberwuchses) haben
kann [22]. Bei einem high-output Stoma (>2L/d), insbesondere
kurzfristig nach Resektionen soll die orale Fliissigkeitszufuhr und
Erndhrung auf ein absolutes Minimum reduziert werden. Weiter
kann eine Therapie mit Octreotid oder Somatostatin in dieser Pha-
se die Flissigkeitsverluste dezimieren. Diese Therapie sollte eng-
maschig kontrolliert und nur kurzfristig gegeben werden da es
die langfristige Darmadaption negativ beeinflussen kann [22].

Andere medikament&se Therapien beinhalten motilitatshem-
mende Medikamente wie Loperamid, welches in hoheren Dosen
als Gblich gegeben werden kann (bis zu 32 mg/d) [22, 23]. Lope-
ramid sollte einer Therapie mit Opiaten wie Tinctura opii oder
Codein vorgezogen werden, da es weder sedativ ist noch abhén-
gig macht. Der Effektivitdt von Racecadotril bei KDS ist derzeit
noch nicht untersucht worden, ein Therapieversuch bei Versagen
anderer Therapien ist eine Option. Bei erhaltenem Colon kann Co-
lestyramin zur Reduktion der Gallensdurenverlust-assoziierten
Durchfélle versucht werden, jedoch kann dies auch zu vermehrter
Steatorrhoe fiihren. Umgekehrt kann eine Gallensaure-Ersatzthe-
rapie (mit z.B. Cholyl-Sarkosin) die Fett-Absoprtion verbessern
[31], jedoch ist die Verfiigbarkeit in Osterreich leider sehr einge-
schrankt. Auch eine Kombination oben genannter anti-sekretori-
scher bzw. motilitditshemmender Medikamente kann individuell
gegeben werden. Auf jeden Fall sollte bei all diesen Therapien die
klinische Wirksamkeit Gberpriift werden und, falls nicht wirksam,
die Therapie wieder abgesetzt werden. Die Gabe von Pankreasen-
zymen zu jeder Mahlzeit soll die Fettverdauung optimieren (auch
bei normaler Pankreasfunktion) und kann allen Patienten empfoh-
len werden.
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PRAXISTIPP

Einnahme von Loperamid ca. 30 Minuten vor einer Mahlzeit
optimalerweise in einer Galenik, welche rasch aufgenommen
wird (z. B. Schmelztabletten)

PRAXISTIPP

Da auch die Aufnahme von Medikamenten gestort sein kann,
sollte jede Art von Medikament mdglichst in nicht-retardier-
ter Formulierung (so verfligbar) und in Tropfenform oder mit-
tels Schmelztabletten gegeben werden, um eine vollstdndige
Aufnahme zu garantieren. So verfiigbar, sollten Medikamen-
tenspiegel gemessen werden.

PRAXISTIPP

Medikamente regelmaRig auf Wirksamkeit priifen und nicht
wirksame absetzen!

Sollte nach Stabilisierung der Adaptionsprozesse und trotz Opti-
mierung der didtologischen und medikamentdsen Therapien wei-
terhin eine Abhdngigkeit von parenteraler Unterstiitzung beste-
hen, kann eine Therapie mit intestinalen Wachstumsfaktoren in
Betracht gezogen werden (> Abb.2) [23]. Der Zeitpunkt des The-
rapiestarts ist mitunter abhdngig von der verbleibenden Anato-
mie und der dementsprechend zu erwartenden Prognose. Vor
Therapiestart sollten Kontraindikationen ausgeschlossen werden.
Diese beinhalten eine aktive (oder suszipierte) maligne Erkran-
kung oder Malignome des Gastrointestinal-Trakts innerhalb der
letzten 5 Jahre. Derzeit verfiigbar ist das Wachstumshormon Te-
duglutid, ein kurzwirksames Analogon von Glucagon-like-peptide
2 [32, 33]. Es fiihrt zu einem Wachstum der Zotten und Krypten
und somit zu einer groBeren Resorptionsfldche [34]. Weiter wird
der enterale Blutfluss erhoht und die Magenentleerung und -sdu-
reproduktion reduziert. Nebenwirkungen beinhalten Ubelkeit,
Bauchschmerzen, Hyperhydratation, Auftreten eines Sub-/lleus
und andere. Nach Durchfiihrung der notwendigen Voruntersu-
chungen (siehe nachfolgender Absatz) kann der Therapiestart er-
folgen [23]. Engmaschige Kontrollen sollten danach durchgefiihrt
werden, um die bestehende parenterale Unterstiitzung entspre-
chend zu adaptieren. Da die Effekte nach Absetzen rasch nicht
mehr nachweisbar sind, muss eine lebenslange Therapie erfolgen.

Diagnostik vor Start eines Wachstumshormons

Vor Einleitung einer Therapie mit einem Wachstumshormon soll
eine Durchuntersuchung mittels Gastroskopie, Koloskopie (so ein
verbliebenes Colon vorhanden - in continuitatem oder ,blind*“)
sowie eine Abdomen-Sonografie inklusive Darmschall oder eine
Enterografie CT/MRT erfolgen [23]. Dies dient dem Ausschluss
von neoplastischen Erkrankungen und Polypen sowie zur Klarung
der Anatomie und Abkldrung von Strikturen. Die Gastroskopie,
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Dauerhafte parenterale
Unterstiitzung

Komplikationsmangement

Komplikationsmangement
Osteoporose, Nigrensteine
Mikrondhrstoffmangel

Katheter-assoiierte Sepsis,
Lebererkrankungen

» Abb.2 Therapiealgoritmus. *Kontraindikationen: aktive Tumor-
erkrankung. GLP2 =Glucagon like peptide 2.

Koloskopie sowie die Abdomen-Sonografie sollten ein Jahr nach
Therapiestart sowie in weiterer Folge alle 3-5 Jahre wiederholt
werden, solange die Therapie mit dem Wachstumshormon wei-
terfiihrt wird [23].

PRAXISTIPP

Eine gute Darmvorbereitung ist fiir eine Koloskopie essenziell.
Ob und wie bei Kurzdarmpatienten die Vorbereitungslésung
reduziert werden kann, ist unbekannt. Im Zweifel sollte die
normalerweise empfohlene Menge der Darmspiillésung ein-
genommen werden, um eine sichere und sinnvolle Koloskopie
zu ermdglichen.

Chirurgische Therapieoptionen sind fiir ausgewdhlte Patienten
sinnvoll. Falls ein signifikanter Anteil von Diinndarm oder Colon
noch erhalten aber nicht ,,in continuitatem* ist, sollte eine intesti-
nale Rekonstruktion (mit oder ohne finalem Stoma) angestrebt
werden, insbesondere, wenn ein Typ 1 in einen Typ 2 oder 3 (iberge-
fiihrt werden kann. Dies kann in weiterer Folge zu einer enteralen
Autonomie fiihren. Eine Sanierung von sehr hohen Diinndarmfis-
teln kann ebenso hilfreich sein. Eine Technik, die der Verlangerung
des bestehenden Darmes dienen soll, ist die STEP (serial transverse
enteroplasty) sowie die LILT extension (longitudinal intestinal leng-
thening and tailoring nach Bianchi). Beide Methoden werden unse-
res Wissens nach in Osterreich sehr eingeschrinkt angeboten. Wei-
ter dient die Chirurgie der Behandlung von Komplikationen wie
Adhasionen, Stenosen etc. Geplante Operationen sollten unbedingt
nur an spezialisierten Zentren erfolgen [23].

Intestinale Transplantationen werden derzeit in Europa sehr
selten durchgefiihrt. Im Jahr 2023 wurden im Eurotransplant-
Raum 4 Patienten an 3 Zentren in Deutschland, Belgien und Nie-
derlande transplantiert, davon 3 als Multiviszeraltransplantation.
Griinde sind einerseits eine sehr hohe peri- und postoperative
Morbiditat (und Mortalitdt), das Problem der technischen Mach-
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» Tab.3 Substitutionsempfehlungen Vitamin und Spurenelemente (adaptiert von AGA Clinical Practice Update 2022).

Mikronahrstoff Parameter Typische Supplementation

Vitamin A Serum Retinol Oral 5000-50 000U tdglich, i.m. Administration verfligbar
Vitamin B12 Serum Vitamin B12, Holotranscobalamin s.c./i.m.: 300-1000 mg monatlich; oral, intranasal und in Schmelztabletten-
form

Vitamin C Serum Vitamin C Oral: 200-500 mg tdglich; i.v. auch verfiigbar

Vitamin D Serum 25-Hydroxy Vitamin D, Parathor- Oral: bis 50 000 1U einmal wochentlich (oder Calcifediol tiber die internationale
mon, Serum 1-25 Dihydroxy-Vitamin D Apotheke)

Vitamin E Serum Vitamin E Oral: 4001U bis zu 3x/d

Folsdure Serum Folsdure, Erythrozyten-Folsdure Oral 1mg tdglich

Eisen Serum Ferritin, Transferrin-Sattigung, Oral maximal 100 mg tdglich oder jeden 2. Tag, Alternativ i.v.
solubler Transferrin-Rezeptor

Zink Serum Zink Oral 50 mg elementares Zink (220 mg tablet) ein oder zweimal taglich

Selen Serum Selen Oral 100-200 mg taglich

Chrom Serum Chrom Oral 100-200 mg bis 3 x taglich

Kupfer Serum Kupfer Oral 2mg (oder mehr) elementares Kupfer taglich, i.v. verfligbar

|U=internationale Unit; i. m.=intramuskular; s. c.=subcutan; i.v. =intravenos

In der Hypersekretionsphase ist in der Regel eine parenterale
Gabe von Flissigkeit, Makro- und Mikronahrstoffen notwendig.

barkeit bei multiplen Voroperationen und die chirurgischen tech-
nischen Anforderungen. Indiziert ware die Transplantation in 1. Li-

nie bei Patienten mit fortschreitender intestinal-failure-associated
liver disease oder bei fehlendem Venenzugangsmaglichkeiten
(Thrombosen der groBen Venen). Wenn transplantiert wird, wird
meist eine kombinierte Transplantation durchgefiihrt (Leber,
Pankreas und Diinndarm).

Erndhrung

Jeder Patient mit chronischem Darmversagen sollte von einem
spezialisierten Didtologen/in mitbetreut werden. Dieser stellt
nicht nur eine etwaige parenterale Erndhrung ein, sondern opti-
miert auch die orale Erndhrung, welche einen groRen Effekt auf
den Krankheitsverlauf haben kann. Diese Begleitung sollte lebens-
lang erfolgen. Ziel der Erndhrungstherapie ist ein normaler Erndh-
rungszustand ohne Mangelerscheinungen. Auch ein erhohter
Bedarf wie in Stresssituationen, bei Sportaktivitdten oder Schwan-
gerschaft soll abgedeckt werden kénnen [35].

Im Vordergrund sollte die orale/enterale Erndhrung stehen.
Wenn der Bedarf auf diese Art nicht gedeckt werden kann, wird
eine parenterale Unterstiitzung notwendig. Mikronahrstoffman-
gel werden ebenso in erster Linie versucht, oral auszugleichen,
nicht immer sind Medikamente verfiigbar, teilweise muss auf
Nahrungsergdnzungsmittel zuriickgegriffen werden.

PRAXISTIPP

Vitamine und Spurenelemente miissen oft in weitaus hoherer
Dosis als tiblich zugefiihrt werden, um normale Werte zu er-
reichen. Siehe » Tab.3.
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In dieser Phase sollte die orale Fliissigkeitsmenge limitiert wer-
den, um die Stuhlmenge zu reduzieren. Nach initialer postopera-
tiver Stabilisierung sollte ein friher enteraler Nahrungsaufbau
(oral oder mittels Duodenal-/Jejunalsonde) begonnen werden. In
weiterer Folge kann die parenterale Unterstiitzung reduziert
und die enterale Aufnahme gesteigert werden. Das Ausschleichen
der parenteralen Unterstiitzung beginnt mit einer verminderten
Kalorienmenge bei gleichbleibender Flissigkeitsgabe und erst in
weiterer Folge erfolgt die Reduktion der Fliissigkeitsmenge und
der Mikrondhrstoffe. Auch eine alleinige Gabe von Flissigkeit
und Mikronahrstoffen kann langfristig erforderlich sein. Die intra-
venose Ernahrung sollte moglichst Glucose-reduziert erfolgen, da
die Glucose von allen Makrondhrstoffen enteral am einfachsten
resorbiert wird. Ein Blutzucker von 180 mg/dL (Nierenschwelle)
sollte nicht Giberschritten werden. Im Gegenteil zur physiologi-
schen oralen Erndhrung ist die parenterale Erndhrung nicht
Bolus-weise, sondern kontinuierlich und enthélt ausschlieBlich
Glucose. Diese Faktoren zusammen mit bestehendem Diabetes
mellitus oder einer Insulin-Resistenz kann zu einer nicht kontrol-
lierten diabetischen Stoffwechsellage fiihren trotz maximaler Re-
duktion der Glucosemenge in den Ernahrungsbeuteln und zucker-
senkender Medikamente inklusive injiziertem Insulin. In diesem
Fall kann dem Erndhrungsbeutel kurzwirksames Insulin hinzuge-
fligt werden [23]. Die Menge richtet sich nach dem individuellen
Insulin-Bedarf sowie der Menge an Glucose.

PRAXISTIPP
Bei anhaltender Hyperglykdmie trotz Optimierung der Medi-
kamente und Erndhrung kann dem Erndhrungsbeutel kurz-
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wirksames Insulin zugefiigt werden. Beginnend mit: diabeti-
sche Stoffwechsellage 1IE pro 10g Glucose, normale Stoff-
wechsellage 11E pro 20 g Glucose. Weitere Titration je nach
Bedarf. Eine kontinuierliche Blutzuckermessung mittels Sen-
sor wird ausdriicklich empfohlen.

Als Lipidemulsionen sollen ausschlieRlich Mischfette mit Omega-
3-Fettsduren verwendet werden. Die Proteinzufuhr ist so zu wah-
len, dass Normalwerte im Labor erzielt werden kénnen, ohne die
Nierenfunktion negativ zu beeinflussen.

Jedem Erndhrungsbeutel sind Vitamine und Spurenelemente in
normaler (oder bei Bedarf doppelter Standarddosis) hinzuzufi-
gen. In Ausnahmefallen sind auch deutlich héhere Dosen mdg-
lich. Als Standardfliissigkeitslosung eignet sich eine isotone L6-
sung wie Elomel isoton oder Ringer-Laktat. Die Menge ist
abhédngig vom individuellen Bedarf und sollte anhand der Harn-
menge (zumindest 1000 ml/24 h) sowie des Durstgefiihls gesteu-
ert werden.

Nach jeder Erndhrungsinfusion sollte der zentrale Zugang mit
physiologischer Kochsalzlésung pulsativ gespiilt und anschlie-
Rend mit Taurolidin geblockt werden speziell, wenn schon einmal
eine Infektion eines zentralen Katheters vorlag [35]. Bei ndchster
Verwendung des Katheters soll das Taurolidin nicht aspiriert wer-
den, sondern mittels physiologischer Kochsalzl6sung langsam in-
jiziert werden. Bei einer Aspiration kdme es zu einer Flllung des
Katheters mit Blut, was das Risiko fiir eine Infektion erhthen wiir-
de. Nur bei Verdacht auf Biofilm-Bildung, Katheterinfektion oder
einer (sehr selten auftretenden) Unvertrdglichkeitsreaktion sollte
das Taurolidin aspiriert werden.

PRAXISTIPP

Das pulsative Spiilen (rasch und fest mit jeweils 1-2 ml fir ins-
gesamt 3 x 10 ml) des Katheters mit Kochsalzlésung nach jeder
Verwendung kann die Rate an Katheterinfektionen reduzieren.
Die Klemme ist zu schlieBen, bevor die Kochsalzspritze voll-
standig entleert wurde, damit nicht nach dem Riickflussprinzip
wieder Blut in den Katheter gezogen wird.

Als zentraler Katheter sollte bei zu erwartender Langzeit-Therapie
ein voll implantierter oder getunnelter Katheter gewdhlt werden
[35]. Jedoch ist zu beachten, dass bei einem voll implantierten Ka-
theter immer wieder Tage ohne liegende Nadel méglich sein soll-
ten, um lokale Komplikationen zu vermeiden. Mit einem getun-
nelten Katheter (z.B. Hickmann-Katheter) diirfen Patienten nur
dann baden oder schwimmen, wenn durch einen (Spezial-) Ver-
band eine dichte Abdeckung des Katheters gewdhrleistet werden
kann. Falls eine Verbesserung der Darmfunktion erwartet werden
kann oder nur eine kurzfristige parenterale Erndhrung wahr-
scheinlich ist (z.B. Bridging bis zur intestinalen Rekonstruktion),
kann auch ein peripher eingefiihrter zentraler Katheter (PICC) ver-
wendet werden. Dieser birgt ein signifikant héheres Risiko einer
Venenthrombose und muss nach spdtestens 6 (-12) Monaten
(bei komplikationslosem Verlauf) gewechselt oder entfernt wer-

508

den [35]. Ein PICC hat den groRen Vorteil einer sehr einfachen Im-
plantation und Explantation.

Patienten mit geplanter Heim-parenteraler Therapie sollten
vor Entlassung metabolisch stabil sein, physisch und emotional fa-
hig sein, die Therapie durchzufiihren, sowie ein addquates hausli-
ches Umfeld haben [36]. Nach der Entlassung sollten anfdnglich
engmaschige Kontrollen an einer spezialisierten Ambulanz erfol-
gen, um die klinischen und laborchemischen Parameter zu kont-
rollieren sowie die Therapieadhdrenz und den Umgang mit dem
Katheter und dem Equipment zu (iberpriifen.

Hinsichtlich oraler Fliissigkeitseinnahme werden isotone Ge-
tranke empfohlen, welche schluckweise getrunken sowie ge-
trennt von den Mahlzeiten eingenommen werden sollten [37].
Die Zugabe von Zucker und Salz zur Flissigkeit fiihrt zur Aktivie-
rung des Natrium-Glucose-Transporters im Diinndarm und nach-
folgender passiver Wasserresorption und somit groRerer Fliissig-
keitsresorption wie wenn Wasser ohne Zusdtze getrunken wird
[38]. Die Einnahme von groBen Mengen Fliissigkeit in kurzer Zeit
flihrt zu vermehrten Verlusten iber den Darm und sollte vermie-
den werden, auch wenn das Durstgefiihl groR8 ist. Hypertone L6-
sungen (z.B. reine Fruchtsafte, Trinknahrung) sollten ebenso wie
hypotone Lésungen (z.B. reines Wasser) vermieden werden, da
sie zu vermehrtem Durchfall fihren kénnen.

PRAXISTIPP

Optimalerweise haben Patienten immer eine Trinkflasche bei
sich und trinken alle 10-15 Minuten wenige Schlucke. Eine
speziell entwickelte Trinkflasche zur erleichterten Herstellung
von isotonen Getrdnken ist unter www.chronisch.at gegen
Versandkostenerstattung erhdltlich (Stand Dezember 2024).

Es sollten mehrere kleine Mahlzeiten pro Tag eingenommen wer-
den, eine Hyperphagie (unphysiologisch gesteigerte Nahrungs-
aufnahme) sollte angestrebt werden, um die Kalorienabsorption
zu maximieren [22] (mehr Zufuhr=mehr Aufnahme). Bei erhalte-
nem Colon sollte eine fettreduzierte (ca. 20 %) und kohlehydrat-
reiche (ca. 60%) Erndhrung angestrebt werden [39], diese Emp-
fehlungen sind jedoch im Alltag oft schwer umsetzbar. Bei
endstdndigem lleo-/Jejuno-Stoma ist keine besondere Didt emp-
fohlen [40]. Trinknahrungen kénnen die enterale Kalorienaufnah-
me signifikant steigern (siehe Praxistipp). Sollte das enthaltene
Milchprotein zu vermehrten Bldhungen fiihren, kann ein milchei-
weiRfreies Produkt probiert werden. Pankreasenzyme sollten
auch zu den Trinknahrungen eingenommen werden.

PRAXISTIPP

Rezepte fiir isotone Getrdnke sind auf der Homepage der
Selbsthilfegruppe ,Chronische Experten® zu finden (www.
chronisch.at)
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PRAXISTIPP
Trinknahrungen schluckweise immer mit einem zusatzlichen
Schluck Wasser (oder 1:1 mit Wasser verdiinnt) einnehmen,
um zusdtzliche Durchfélle zu vermeiden und die Aufnahme
Zu maximieren

Komplikationen

Komplikationen tragen signifikant zur Mortalitdt und Morbiditat
der Kurzdarmpatienten bei und sollten daher so moglich vermie-
den, frih erkannt und effektiv behandelt werden.

Katheterinfektionen

Eines der haufigsten Probleme bei Patienten mit chronischem
Darmversagen und intravendser Erndhrung sind Katheterinfektio-
nen [41]. Diese treten als Lokalinfektionen (Kathetereintrittsstel-
le), im subkutanen Verlauf (Tunnel, Port) oder als Katheter-assozi-
ierte Sepsis auf. Auch in erfahrenen Zentren sind mit bis zu 1,09
Infektionsereignissen pro Katheter und Jahr zu rechnen [42].
Symptome einer Infektion sind lokale Rotung, Schwellung oder
Sekretion, Fieber oder Schiittelfrost bei Verwendung des Kathe-
ters sowie laborchemisch erh6hte Entziindungsparameter nach
Ausschluss anderer Infektionsursachen. Die Diagnostik sollte Blut-
kulturen aus dem Katheter sowie von peripher beinhalten, um
eine Bakteridmie zu diagnostizieren. Im Ausnahmefall (simple In-
fektion mit Staphylokokkus aureus, koagulase-negativen Staphy-
lokokken oder gram-negativen Bakterien oder schwierige Zu-
gangssituation) kann eine Erhaltung des Katheters angestrebt
werden und eine Therapie mit systemischen Antibiotika sowie lo-
kaler Antibiose mittels Plombierung des Katheters durchgefiihrt
werden [41, 43]. Bei anhaltenden Infektionszeichen sowie in allen
anderen Féllen ist eine Antibiose mit Entfernung des Katheters
notwendig. Die Katheterspitze sollte anschlieBend mikrobiolo-
gisch untersucht werden. Die Anlage eines neuen Katheters sollte
erst nach Abklingen des Infekts erfolgen. Die Antibiose sollte ini-
tial aufgrund des zu erwartenden Erregerprofils gewéhlt und nach
Einlangen des mikrobiologischen Befundes angepasst werden.
Haufig sind Infektionen mit Bakterien der Haut- sowie der Darm-
flora. Bei Infektionen mit Staphylokokken sowie Streptokokken
sollte eine Endokarditis ausgeschlossen werden.

Préventive MaRnahmen zur Vermeidung von Katheterinfektio-
nen sind regelmaRige Schulungen, Verwendung von Pflastern mit
lokal antibakteriellen Substanzen (z. B. Chlorhexidin-Pflaster), Ver-
wendung von nadelfreien Konnektoren und von Kappen mit Des-
infektionsmitteln, Vermeidung von Blutabnahmen tiber den Ka-
theter und Plombieren des Katheters mit Taurolidin [35] sowie
ein pulsatives Spllen [44].

Andere Katheterkomplikationen

Ein weiteres Problem des Zugangs sind Katheter-assoziierte
Thrombosen. Zur Verhinderung von Thrombosen werden Ultra-
schall-gezielte atraumatische GefdBpunktionen sowie aseptische
Techniken, weiches Kathetermaterial (Silikon), Katheterdurch-
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messer von maximal 1/3 des GefdRlumens und Platzierung der
Katheterspitze am Ubergang Vena cava superior/rechter Vorhof
empfohlen. Bei der Implantation soll auf korrekte Fixierung des
Katheters geachtet werden. Ein PICC birgt aufgrund der Ldnge
des Katheters ein erhohtes Thromboserisiko und sollte nur bei
spezieller Indikation gewahlt werden. Thrombotische Okklusio-
nen kdnnen mittels forcierter Spiilung mit méglichst kleinen
Spritzen behandelt werden, sowie mittels lokaler Lyse und endo-
luminalen Birsten. Zur Prophylaxe wird forciertes, pulsatives Spi-
len nach jeder Verwendung mittels physiologischer Kochsalzl6-
sung empfohlen [45].

Intestinal-failure associated liver disease/
Darmversagen-assoziierte Lebererkrankung

Bei ungefdhr 15-40% aller Patienten mit Langzeit-parenteraler Er-
ndhrung und chronischem Darmversagen kommt es zu dieser Le-
bererkrankung [46]. Die Ursachen sind multifaktoriell und bein-
halten Nebenwirkungen der parenteralen Erndhrung sowie
negative Effekte des durch die Erkrankung veranderten Stoff-
wechsels per se. Das klinische Bild ist meist gemischt steatotisch
und cholestatisch und kann progredient bis hin zu einer Leberzir-
rhose sein. Falls laborchemisch erhohte Leberparameter auffillig
sind, sollen andere Ursachen fiir eine Hepatopathie ausgeschlos-
sen werden [23]. Zur Vermeidung sollten die orale Erndhrung
geférdert und auf Soja-6l basierte Fette auf <1g/kg/d reduziert
werden [35]. Weiter sollte die parenterale Erndhrung auf das
mogliche Minimum reduziert und iber wenige Stunden pro Tag
gegeben werden, auch Tage ohne parenterale Erndhrung sind hilf-
reich [23, 47]. Eine intestinale Rekonstruktion trdgt zu Verbesse-
rung der Leberfunktion bei, falls dabei eine signifikante Verbesse-
rung der Darmldnge erreicht werden kann [23].

Gallensteine/Cholelithiasis

Patienten mit KDS entwickeln haufig Gallensteine. Eine enterale Er-
ndhrung tragt zur Pravention bei [48]. Bei Auftreten von Komplika-
tionen erfolgt die Behandlung gleich wie bei Darm-Gesunden.

Small intestinal bacterial overgrowth (SIBO)

Durch die gestorte Darmmotilitat bei Adhdsionen, Stenosen, Dila-
tationen und blinden Darmschlingen kommt es hdufig zu bakte-
riellem Uberwuchs [49]. Bei typischer klinischer Symptomatik (in
1. Linie Gasbildung, aber auch Véllegefiihl, vermehrte Durchfille)
sollte ein Therapieversuch mittels Antibiose durchgeftihrt werden
(z.B. Rifaximin 1200mg-1600mg/d fiir 14 Tage) [50, 51]. Dies
kann auch zu einer verbesserten Darmmotilitdt und verbesserter
Vitamin B12 und Néhrstoffaufnahme Aufnahme fiihren.

Niereninsuffizienz, Nierensteine

Ein Mangel an Flissigkeit durch die hohen enteralen Verluste kann
zu einem akuten Nierenversagen fiihren. Hingegen ist die Entste-
hung einer chronischen Niereninsuffizienz multifaktoriell, chroni-
sche oder wiederholte Dehydrierung, wiederholte Katheter-asso-
ziierte Sepsis Episoden sowie nephrotoxische Medikamente und
das fortschreitende Alter tragen zu einer reduzierten Nierenfunk-
tion bei [52]. RegelmaRige Kontrollen der Nierenwerte sowie der
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Harnmenge sind essenziell. Eine metabolische Azidose sollte aus-
geglichen werden. Gerade bei erhaltenem Colon ist das Risiko fir
Oxalat-Nierensteine stark erh6ht [53]. Bei rezidivierenden Nieren-
steinen sollte daher auf eine Fett- und Oxalat-reduzierte Erndh-
rung geachtet werden und zusatzlich Calcium oder Magnesium
zugefiihrt werden da dies an Oxalat bindet und somit die Aufnah-
me reduziert [13]. Die Therapie einer Niereninsuffizienz und von
Nierensteinen sollte leitliniengerecht erfolgen.

PRAXISTIPP

Zur Vermeidung von Nierensteinen kann Magnesiumcitrat
den Getranken hinzufiigt und iber den ganzen Tag verteilt
konsumiert werden

Osteoporose (Chronic intestinal failure associated
metabolic bone disease)

Nicht nur Vitamin D-Mangel und niedrige Spiegel von Calcium und
Phosphat, sondern auch verschiedene andere Faktoren wie chroni-
sche Entziindung, Infektionen und Medikamente fiihren héufig zu ei-
ner Osteopenie oder Osteoporose. Es sollte ein jahrliches Screening
mittels Knochendichtemessung erfolgen [23]. Vor Einleitung einer
spezifischen Therapie sollten die Vitamine und Spurenelemente opti-
miert werden, falls nicht anders méglich, auch parenteral.

Psychologische Folgen

Die Erkrankung per se sowie die dadurch notwendigen Arztbesu-
che und Therapien beeinflussen das Leben der Patienten stark. Es
kann zu verminderter Lebensqualitét, Isolation, chronischer M-
digkeit, Depressionen und Belastungsstérungen kommen. Ebenso
weitreichend sind die Folgen fiir das Berufs- und Privatleben. Eine
friihzeitige Vorstellung beim Facharzt fir Psychiatrie, eine Anbin-
dung an klinische Psychologen sowie psychosoziale Unterstiit-
zung (z. B. auch durch Selbsthilfegruppen) ist wichtig.

Zusammenfassung

Kurz zusammengefasst ist das Kurzdarmsyndrom ein seltenes und
komplexes Krankheitsbild, das aufgrund der Symptome und der
notwendigen Therapien die Lebensqualitdt und Lebenserwartung
erheblich einschrdanken kann. Die multidisziplindre Mitbetreuung
an einem spezialisierten Zentrum ist von groRer Notwendigkeit,
um den Krankheitsverlauf positiv zu beeinflussen [54]. Jedoch
auch ein gutes Netzwerk an niedergelassenen Arzten ist essen-
ziell, um eine engmaschige Betreuung zu ermdglichen. Eine Un-
abhangigkeit von parenteraler Unterstiitzung durch optimale me-
dikamentdse und didtologische Einstellung fiihrt zu weniger
Komplikationen und verbesserter Lebensqualitdt. Die Anbindung
an eine Selbsthilfegruppe (www.chronisch.at) sollte allen Patien-
ten empfohlen werden.
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