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722 Kapitel 42 . Das behinderte Kind

Die Zerebralparese hat eine Pravalenz von 1-2/1000 Lebendge-
borene. Diese Zahlen sind in verschiedenen Kulturen relativ stabil
und haben sich in den vergangenen 10-20 Jahren kaum veran-
dert. Die Zerebralparese ist als eine pra-, peri- oder unmittelbar
postpartal erworbene, nichtprogrediente Schadigung des Ge-
hirns definiert. Es werden 3 Formen unterschieden: die spastische,
die hypoton-ataktische und die dyston-athetoide Zerebralparese.
Neben der Zerebralparese kdnnen auch andere klinische Krank-
heitsbilder mit einer muskuldren Hypotonie oder einer Spastizitat
im Rahmen einer progredienten, z. B. metabolischen Erkrankung
als Zeichen der neurologischen Stérung zu schweren Behinderun-
gen fiihren und mit klinisch relevanten gastrointestinalen Dys-
funktionen und Symptomen assoziiert sein, die fast immer einer
Langzeitbehandlung bedurfen. Etwa 60 % der Patienten zeigen
eine Dysphagie, 40 % eine chronische pulmonale Mikroaspiration
und mindestens 30 % einen klinisch signifikanten gastrodsopha-
gealen Reflux, eine Gastritis und abdominale Schmerzen. Min-
destens 75 % der neurologisch behinderten Kinder leiden unter
einer Obstipation, etwa ein Drittel zeigt die Merkmale einer Fehl-
und Untererndhrung, wobei es groBe Unterschiede gibt, je nach
Schweregrad der Behinderung. Wahrend etwa 20-30 % der Kinder
mit einer hemi- oder diplegischen Zerebralparese Probleme mit
der Nahrungsaufnahme haben, weisen bis zu 90 % der Kinder mit
schwerer spastischer Tetraparese Erndhrungsstérungen auf. Die
Ursachen und Folgen sind vielfaltig und multifaktoriell: unzurei-
chende Kalorien- und Flussigkeitszufuhr, gesteigerter Energie-
bedarf im Rahmen epileptischer oder metabolischer Syndrome
oder bei massiv erhéhtem Muskeltonus im Rahmen der Spastizi-
tat, vermehrter Nahrstoffverlust durch rezidivierendes Erbrechen.
Eine verbesserte Erndhrungssituation kann zu einer Abnahme der
Spastizitat fuhren. Patienten mit einer Zerebralparese haben in
Verbindung mit gastrointestinalen und Erndhrungsproblemen ein
erhohtes Mortalitatsrisiko.

42.1 Gastroosophageale Refluxkrankheit

© Der gastrodsophageale Reflux behinderter Kinder
bedarf einer intensiven interdisziplindren padiatri-
schen Betreuung.

= Epidemiologie

Die Privalenz eines gastrodsophagealen Refluxes bei Kindern
mit Zerebralparese und/oder intellektueller Behinderung mit
einem Intelligenzquotienten von <50 ist deutlich erhoht.
Etwa 10-25 % der institutionalisiert behandelten behinderten
Kinder zeigen klinisch die Symptome eines rezidivierenden
Erbrechens, einer Regurgitation oder einer Rumination. Im
Rahmen von Serienuntersuchungen wurde dokumentiert,
dass bis zu 50 % dieser Patientengruppe einen pathologischen
Befund der 24-h-pH-Metrie aufweisen; bei 70 % dieser Pati-
enten wiederum wurde endoskopisch eine Osophagitis doku-
mentiert, die zu etwa 30 % einer Grad-III- bis -IV-Osophagitis
entspricht; 10 % dieser Patienten weisen peptische Strikturen
der Speiserdhre auf, bei 10-15 % findet sich histologisch ein
Barrett-Osophagus.

= Pathophysiologie
Es ist anzunehmen, dass sich die Pathophysiologie des gastro-
6sophagealen Refluxes beim behinderten Kind nicht grund-
legend von dem in » Abschn. 9.3 erlduterten Mechanismus
unterscheidet, dass allerdings beim behinderten Kind eine
Reihe zusitzlicher Faktoren als Risikofaktoren hinzukom-
men, welche die erhohte Privalenz der gastrodsophagealen
Refluxkrankheit innerhalb dieser Patientengruppe erkléren.
Verantwortlich fiir den pathologisch gehéuften oder ver-
langerten Reflux ist eine transiente Relaxation des unteren
Osophagussphinkters, der neuronal vom Hirnstamm iiber
den N. vagus versorgt wird. Neben einer afferent-nervalen
Steuerungsstorung kann auch ein verstiarkter Druck in-
nerhalb des Magens tiber die efferente Nervenschleife eine
Sphinkterrelaxation provozieren. Kinder mit einer Zerebral-
parese zeigen manometrisch nachweisbare 6sophageale Mo-
tilitatsstorungen mit vermehrt nichtpropulsiven Wellen und
einem verringerten Druck im unteren Osophagus wihrend
der Basalphase.

Weitere Risikofaktoren fiir einen pathologischen Reflux
aufgrund eines erhohten intraabdominalen Drucks sind:

abnorme Korperposition im Rahmen einer Skoliose,

einschieflende Spasmen, die zu einer Verkrampfung des

gesamten Korpers fithren,

chronisch-obstruktive Lungenerkrankung mit vermehr-

ten Hustenstof3en, die selbst durch den Reflux oder eine

chronische Aspirationen aggraviert sein kann,

epileptische, vor allem tonische Anfille,

Obstipation,

einengendes Korsett.

Weitere Risikofaktoren sind:
schwere muskuldre Hypotonie,
Intelligenzquotient <35,
Down-Syndrom,
nasogastrale Sonde,
Untererndhrung,
breiige oder fliissige Kost,
Antikonvulsiva, insbesondere Benzodiazepine.

Im Gegensatz zu Studien mit erwachsenen Patienten konnte
bei behinderten Kindern kein Einfluss der Behandlung einer
Helicobacter-pylori-Gastritis auf einen gastroosophagealen
Reflux nachgewiesen werden.

= Klinisches Bild
Aufgrund ihrer eingeschrinkten Kommunikationsmoglich-
keiten konnen behinderte Kinder oftmals nicht in der ge-
wohnten Weise verbal ihre Schmerzen oder ihr Unwohlsein
mitteilen. Seitens der Betreuer ist damit eine hohe Sensitivitat
fiir mogliche gastrointestinale Probleme der Patienten erfor-
derlich. An das Vorliegen eines pathologischen gastrodsopha-
gealen Refluxes ist insbesondere in der Gruppe behinderter
Kinder bei folgenden Symptomen zu denken:

persistierendes Erbrechen,

Hamatemesis,

rezidivierende Rumination und/oder Regurgitation,
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rekurrierende Pneumonie,

rekurrierende obstruktive Bronchitis,

rekurrierende Aspiration,

Gedeihstorung,

paroxysmale Verhaltensprobleme wie Schreiphasen,
Autoaggression, Angst oder Unruhe,

dentale Erosionen (regelmifliige Zahnuntersuchung
erforderlich, bei Bedarf in Narkose).

In zahlreichen Fallen prasentiert sich die gastrodso-
phageale Refluxkrankheit nicht primar tiber gastroin-
testinale Symptome, so dass eine Konzentration auf
diesen Symptombereich zu einer Unterschatzung des
Problems fiihrt.

Das Sandifer-Syndrom ist eine spezielle Manifestationsform
des gastrodsophagealen Refluxes. Dabei zeigen die zumeist
jiingeren und haufig schwer behinderten Kinder in Zusam-
menhang mit dem Reflux eine dystone Bewegungsstorung mit
seitwirts drehender und streckender Kopfbewegung, einer
tonisch erscheinenden Streckung des Rumpfes und einer to-
nisch-dystonen Elevation der Arme oder einen paroxysmalen
Torticollis. Diese Episoden kénnen mit dystonen Bewegungs-
storungen und epileptischen Anfillen verwechselt werden.

= Diagnostik

Die Kombination von 24 h-pH-Metrie mit intraluminaler
Mehrkanal-Impedanzmessung ist im Vergleich zur alleinigen
pH-Metrie insbesondere in der Erfassung nichtsauerer Refluxe
und in dem Nachweis, dass bestimmte klinische Symptome
definitiv refluxassoziiert sind, sensitiver. Auch in der Gruppe
neurologisch behinderter Kinder konnte somit gezeigt wer-
den, dass mehr als 50 % der Refluxe nichtsauer sind. Die Diag-
nostik des gastrodsophagealen Refluxes fiir behinderte Kinder
unterscheidet sich nicht grundlegend von den diagnostischen
Richtlinien fiir neurologisch gesunde Kinder. Bei der Indika-
tionsstellung zur Endoskopie ist zwischen den Risiken der
Untersuchung und der notwendigen Narkose, die bei einem
erfahrenen Team in der Regel gering sind, und dem Nutzen
der makroskopischen und histologischen Beurteilung abzu-
wigen. Die endoskopische Untersuchung erlaubt es zudem,
Verdnderungen im Rahmen nichtsauerer Refluxe und Reflux-
komplikationen wie den Barrett-Osophagus zu diagnostizie-
ren. Insgesamt ist die Indikation zur Endoskopie grofiziigig
zu stellen, wobei ein patientengerechtes Setting unabdingbar
ist. Dazu gehoren neben der kind- und behindertengerechten
pra- und postinterventionellen Pflege vor allem auch ein mit
behinderten Kindern und deren Medikation erfahrener Nar-
kosearzt und ein péadiatrischer Gastroenterologe.

= Therapie und Prognose
Die Therapiemdglichkeiten umfassen medikamentose und
chirurgische Mafinahmen.
Zur medikamentosen Therapie gehoren:
Antacida (H,-Rezeptor-Antagonisten),
Protonenpumpenhemmer,
Prokinetika.
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Bei allen 3 Medikamentengruppen ist auf mogliche Risiken zu
achten (» Abschn. 9.3). Insbesondere beim Einsatz von Pro-
kinetika ist zu bedenken, dass Kinder mit einer chronischen,
schweren, therapierefraktiren Epilepsie bereits ein erhdhtes
Risiko fiir Herzrhythmusstorungen aufweisen (Cave: Cisap-
rid) resp. an Bewegungsstorungen leiden (Cave: Metoclopra-
mid, Domperidone). Die speziell bei behinderten Kindern oft
notwendige langfristige Anwendung von Protonenpumpenin-
hibitoren scheint nicht mit einem erhohten Nebenwirkungs-
risiko assoziiert zu sein.

Als mogliche neue Substanzgruppe zur Behandlung des
gastroosophagealen Refluxes wurde in einigen Pilotstudien
der y-Aminobuttersdure-(GABA-)Rezeptor-Typ-B-Agonist
Baclofen angewandt. Dieser reduziert die Inzidenz der tran-
sienten Relaxation des unteren Osophagussphinkters, be-
schleunigt die Magenentleerung und fiithrt zu einer mittels
pH-Metrie nachweisbaren Reduktion der Anzahl von Reflu-
xepisoden und langer Refluxzeiten.

Die chirurgische Intervention mit Anlage einer Fundop-
licatio ist spezifischen, therapierefraktiren Féllen vorbehalten.
Der Nutzen einer Fundoplicatio ist auch bei behinderten Kin-
dern nach Durchfithrung einer perkutanen endoskopischen
Gastrostomie wissenschaftlich unsicher und von daher allen-
falls im Rahmen einer Einzelfallentscheidung zu diskutieren.

42.2 Schluckstorungen

Schluckstorungen stellen oftmals im Sauglingsalter die erste
Manifestation einer motorischen Entwicklungsstorung dar.

= Epidemiologie

Behinderte Kinder haben mit einer Prévalenz von 30-90 %
Schluckstérungen. Die Wahrscheinlichkeit, an Schluckstérun-
gen zu leiden, steigt ungefahr proportional zur Schwere der
Behinderung. So zeigen etwa ein Drittel der Kinder mit einer
Hemi- oder Diplegie Schluckstérungen, wahrend >90 % der
Kinder mit spastischer Tetraparese Probleme mit der oralen
Nahrungsaufnahme haben.

= Pathophysiologie

Grundlage der gestorten Nahrungsaufnahme ist eine oral-
motorische Dysfunktion und vermutlich zusitzlich eine orale
Hypersensitivitat.

Im Rahmen der neurologischen Grunderkrankung
kommt es z. T. schon intrauterin zu einer abnormen Ko-
ordination der am Schluckakt beteiligten Muskeln und
Bewegungsabldufe. Die Nahrungsaufnahme erfolgt tiber
eine vordere (orale) und eine hintere (pharyngeale) Phase.
Bei fester Kost wird in der oralen Phase die Nahrung in
die Mundhohle aufgenommen. Dabei ist neben einer dem
Abbeiflen dienenden vertikalen Bewegung und Kraftanwen-
dung des Kiefers in einer zweiten Phase eine die Nahrung
zermahlende Seitwirts- und Diagonalbewegung des Kie-
fers erforderlich. Der mit Speichel vermengte Nahrungs-
brei wird dann iiber eine koordinierte Zungenbewegung in
den Pharynx befordert. Dabei muss der Mund verschlossen
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724 Kapitel 42 - Das behinderte Kind

werden. In der pharyngealen Phase erfolgt der eigentliche
Schluckakt. Beim Trinken muss in der oralen Phase eine Ko-
ordination zwischen Lippen, Wangen und Zunge erfolgen.
Diese Anforderungen unterscheiden zwischen dem Saugen
und dem Trinken aus einem Gefifl. Auch beim Trinken ist
beim Ubergang von der oralen in die pharyngeale Phase ein
Mundschluss erforderlich.

Die Ablaufe der Nahrungsaufnahme erfordern ein hohes
Maf an motorischer Koordination, wozu neurologisch behin-
derte Kinder oftmals nicht in der Lage sind. Zudem zeigen sie
die Merkmale einer Hypersensitivitit, die zu einer Abwehrre-
aktion gegeniiber der nahrungsbedingten Stimulation des Ge-
schmackssinns oder der taktilen Stimulation der intraoralen
Schleimhaut fithrt. Die motorische und die sensorische Kom-
ponente fithren zur dysfunktionellen Nahrungsaufnahme.

Die Stimulation des N. vagus, ein neueres Verfahren zur
Behandlung therapierefraktirer Epilepsien, kann als Neben-
wirkungen eine Schluckstérung und eine Speichelneigung
verursachen oder verstirken.

= Klinisches Bild

Behinderte Kinder zeigen verschiedene klinische Merkmale
der Schluckstérung. Oftmals haben sie im Rahmen der ora-
len motorischen Dysfunktion eine muskuldre Hypotonie im
Mundbereich mit nachfolgend offener Mundstellung. Die
dyskoordinierten Kau- und Schluckbewegungen fiihren zu
einer Verformung des Kiefers mit fehlerhafter Zahnstellung,
Prognathie und Ausbildung eines hohen Gaumens. Da neben
der Nahrung auch der Speichel nicht ausreichend geschluckt
werden kann, weisen viele Kinder eine pathologische Spei-
chelneigung auf.

Neben der offenen Mundstellung und der abnormen Spei-
chelneigung, die oftmals schon in den ersten 12 Lebensmo-
naten auffillt, wird von vielen Miittern eine bereits in den
ersten Lebenswochen bemerkbare Saug- und Schluckstérung
berichtet.

© Friihe Ernihrungs- und Schluckstérungen sind als
sensitiver Parameter fiir eine neurologische Stérung
des Neugeborenen zu werten.

Aufgrund der unkoordinierten Bewegungen von Kiefer, Lip-
pen und Zunge besteht eine Unfihigkeit, feste Nahrung mit
den Zihnen abzubeiflen und zu zerkleinern. In der pharyn-
gealen Phase besteht wegen der Koordinationsschwierigkeiten
das Risiko einer Aspiration. Klinisch relevant sind neben der
akuten Aspiration vor allem die chronischen Mikroaspiratio-
nen, welche etwa 80 % der Aspirationen ausmachen und zu
dem klinischen Bild einer chronischen respiratorisch-bron-
chialen Stoérung mit chronischem Husten, bronchialer In-
fektanfilligkeit, Hypopnoe und Apnoen fiithren. Bei fliissiger
Kost besteht eine hohere Gefahr der Aspiration, obwohl bei
Kindern mit spastischer Tetraplegie mittels Videofluoreszenz
eine 40%ige Aspiration auch solider Kost nachweisbar ist. Die
aspirationsbedingte pulmonale Problematik wird oft durch
den chronischen gastrodsophagealen Reflux dieser Kinder
(» Abschn. 42.1) verstarkt.

Infolge der allgemeinen Behinderung sowie der motori-
schen und sensitiven Stérungen im Mundbereich sind nur etwa
15-20 % der tetraspastischen zerebralparetischen Kinder in
der Lage, selbststdndig zu essen. Die Fiitterung ist zeitintensiv
und stellt aufgrund der kommunikativen und emotionalen Si-
tuation mit Abwehr gegeniiber der Nahrungsaufnahme durch
viele behinderte Kinder und Sorge vor einer Aspiration durch
die Eltern eine emotionale, fiir beide Seiten extrem belastende
Situation dar. Die Depressionsrate der Miitter behinderter
Kinder ist erhoht. Interessanterweise ist der Zeitaufwand, den
die Eltern zur Fiitterung der Kinder mit den schwersten oral-
motorischen Dysfunktionen aufbringen, signifikant kiirzer
als derjenige, den sie zur Fiitterung von Kindern mit milder
oral-motorischer Dysfunktion aufwenden. In der subjektiven
Elterneinschitzung findet sich dagegen kein Unterschied.

Etwa ein Drittel der Kinder mit schwerer tetraspastischer
Zerebralparese sind chronisch unterernahrt.

= Diagnostik
Diagnostisch sind eine fundierte Anamneseerhebung und eine
Verhaltensbeobachtung der genannten klinischen Merkmale
erforderlich. Unerlasslich ist die Beobachtung des Essverhal-
tens. Dabei sind dem Kind Nahrungsmittel mit verschiedenen
Texturen anzubieten: fliissig, breiig und fest. Die breiige Kost
ist in unterschiedlicher Konsistenz (Joghurt, Kartoffelbrei, Ge-
stampftes mit Stiickchen) zu présentieren. Die Akzeptanz von
Esswerkzeugen (Trinken mit dem Strohhalm sowie Essen vom
Loffel, mit der Gabel und mit den Hinden) ist zu beurteilen.
Bei Bedarfkann die Verhaltensbeobachtung durch standardi-
sierte Beobachtungsinstrumente unterstiitzt werden.
Technische Untersuchungen wie die Durchfiihrung eines
Breischlucks unter Durchleuchtung oder eine Videofluores-
zenzuntersuchung sind einzelnen diagnostischen Situationen
vorbehalten und dienen vor allem der Abklarung einer Mik-
roaspiration.

= Therapie und Prognose

Die Behandlung der Schluckstorung erfolgt multidisziplinir.
Bei einer emotionalen Belastung sollte den Eltern eine psy-
chologische Unterstiitzung angeboten werden. Die Behand-
lungsoptionen umfassen Versuche zur Férderung der oralen
motorischen Fahigkeiten (Mundschluss, Kauen, Zungenlate-
ralisation, Schlucken) und der oralen sensorischen Toleranz.
Eine Verkiirzung der Fiitterzeit, eine relevante Gewichtszu-
nahme und eine emotional entspanntere Kommunikation
konnten eindeutig allerdings nur durch den Einsatz einer
Erndhrungssonde nach Gastrostomie oder Jejunostomie
nachgewiesen werden. Falls die Nahrungsaufnahme mit einer
Freude am Geschmack und somit einer guten Lebensqualitit
verbunden ist, sollte versucht werden, die Kinder zumindest
noch einen Teil ihrer Nahrung selbststindig essen zu lassen.
Der Gewinn an Lebensqualitit ist dabei gegen die Gefahr ei-
ner Aspiration abzuwiégen. Schwerwiegende Komplikationen
einer Gastro- oder Jejunostomie sind selten. Lokale Infektio-
nen, Leckage sowie Sondendislokation oder -blockade sind in
der Regel gut behandelbar. Jejunale Sonden haben eine hohere
Komplikationsrate als gastrale.
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Die soziale Integration gelegentlich erschwerende Spei-
chelneigung kann symptomatisch medikamentés behandelt
werden. Neben einer oralen Medikation mit Atropin zeigen
Injektion von Botulinumtoxin in die Speicheldriisen in einer
Dosierung von 25 IE pro Driise sehr gute Effekte. Eine isolierte
Injektion in die submandibuldren Speicheldriisen, die in Ruhe
fiir etwa 70 % der Speichelproduktion verantwortlich sind, er-
halt die Moglichkeit einer addquaten Speichelproduktion bei
der Nahrungsaufnahme durch die Parotiden.

© Digestive Probleme sind insbesondere aufgrund der
assoziierten pulmonalen Komplikationen einer der
wesentlichsten Faktoren der frithzeitigen Mortalitat
behinderter Kinder.

42.3 Pseudoobstruktion und Obstipation

Die Obstipation stellt nicht nur eines der héaufigsten gastro-
intestinalen Probleme bei behinderten Kindern dar, sondern
tragt auch wesentlich zur Morbiditit innerhalb dieser sensib-
len Patientengruppe bei.

= Epidemiologie
Die Angaben zur Pravalenz einer Obstipation bei behinderten
Kindern schwanken zwischen 25 % und 90 %. Ein hoheres
Risiko weisen Kinder auf, die
institutionalisiert betreut werden,
einen Intelligenzquotienten von <35 haben,
eine schwere, tetraspastische Zerebralparese aufweisen
und
mit Antikonvulsiva, Benzodiazepinen oder zur Be-
handlung eines héufig assoziierten gastroésophagealen
Refluxes mit einem Protonenpumpeninhibitor behandelt
werden.

= Pathophysiologie

Die genauen Ursachen der erhéhten Pravalenz einer Obsti-
pation bei behinderten Kindern sind unbekannt. Es werden
eine nutritive und eine Motilititskomponente angenommen.
mm  Nutritive Komponente

Behinderte Kinder zeigen haufig eine Unterernahrung. Thre
Nahrungs- und insbesondere ihre Fliissigkeitsaufnahme sind
oftmals unzureichend, wobei neben der geringeren Auf-
nahme auch der Fliisssigkeitsverlust durch einen gastrogso-
phagealen Reflux beriicksichtigt werden muss (> Abschn. 42.1
und 42.2). Kau- und Schluckstorungen bedingen die Auswahl
bestimmter, haufig ballaststoffarmer Nahrungsmittel, womit
eine Verhirtung des Stuhls sowie eine Verminderung von
Stuhlmenge und Haufigkeit der Stuhlentleerungen assoziiert
sind.
mm Motilitatskomponente

Bei zerebralparetischen Kindern finden sich Hinweise auf
eine rektummanometrisch nachweisbare Dysfunktion der
quergestreiften anorektalen Muskulatur, aber auch der Ko-
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lonmuskulatur. Untersuchungen zur Kolontransitzeit weisen
auf eine unzureichende Propulsion des Stuhls im proximalen
Kolonabschnitt bei etwa 50 % dieser Patienten hin. Verzo-
gerungen im proximalen Abschnitt sind mit dem Vorliegen
von magnetresonanztomographisch nachweisbaren zentralen
Lésionen assoziiert, so dass eine zentral bedingte intestinale
Dysmotilitit vermutet werden kann. Die supraspinale Kont-
rolle der Kolonmotilitat ist im Pons cerebri lokalisiert. Hirn-
stammldsionen, z. B. bedingt durch ein Trauma, im Rahmen
einer entziindlichen Erkrankung oder Hirnstammfehlbildun-
gen pradisponieren damit ebenfalls fiir das Auftreten einer
Obstipation.

Zusitzlich muss die Bewegungseinschriankung des Darms
als Folge einer allgemein verringerten Bewegung des Pati-
enten mit herabgesetzter Bauchpresse in Betracht gezogen
werden.

= Klinisches Bild

Klinisch werden zwei Obstipationsmuster unterschieden:
Patienten mit verringerter Stuhlfrequenz und einem sehr
harten Stuhl,
Patienten mit einer fikalen Inkontinenz und haufigem
Stuhlschmieren.

Patienten mit einer primiren Dysfunktion der proximalen
Kolonabschnitte zeigen vor allem ein Obstipationsverhalten
mit hartem Stuhl, solche mit einer anorektalen Dysfunktion
héufig ein Stuhlschmieren, wobei Kombinationen oft beob-
achtet werden.

Eine schwere Obstipation mit verhérteten Stuhlballen
kann zur massiven abdominalen Distension und zu star-
ken abdominalen Schmerzen fithren. In Ermangelung aus-
reichender verbaler Kommunikationsmdglichkeiten duf3ern
behinderte Kinder ihre Beschwerden durch eine unspezifische
Unrubhe, ein ungerichtetes Schreien und eine verstirkte Nah-
rungsverweigerung.

= Diagnostik

Vom Grundsatz her unterscheidet sich die Diagnostik der Ob-
stipation bei behinderten Kindern nicht von derjenigen bei
anderweitig gesunden Kindern. Da behinderte Kinder aller-
dings héufiger ein ungerichtetes Unwohlsein demonstrieren,
ist eine besonders einfithlsame Untersuchung erforderlich.
Jeder unklare Schmerzzustand ohne Fieber sollte in dieser
Gruppe an das Vorliegen einer Obstipation denken lassen.
Die diagnostische Angabe, wann der letzte Stuhl abgesetzt
wurde, ist insbesondere bei fremdbetreuten Kindern nur be-
dingt aussagekriftig. Zeigen sich bei der digitalen Untersu-
chung des Rektums keine verhérteten Stuhlmassen, ist eine
Obstipation aufgrund der moglichen proximalen Lokalisation
nicht ausgeschlossen. Auch zum Ausschluss einer proximalen
Pseudoobstruktion ist in diesem Fall eine abdominale Ront-
geniibersichtsaufnahme erforderlich.

Die Feststellung der Kolontransitzeit ist unter Verwen-
dung rontgendichter Pellets moglich (» Kap. 3, B Abb. 3.5),
spielt im klinischen Alltag aber nur eine untergeordnete Rolle
und ist speziellen Einzelféllen vorbehalten.
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= Therapie und Prognose
Die Obstipationsbehandlung behinderter Kinder folgt den
reguldren Richtlinien der Obstipationsbehandlung. Obgleich
der eindeutige Nachweis einer Verkiirzung der Kolontran-
sitzeit durch eine ballaststoffreiche Kost und ausreichende
Fliissigkeitszufuhr fiir diese Patientengruppe aussteht, wird
die Darmmotilitit nachweisbar durch die Zufuhr von Kleie
verbessert. Im Bedarfsfall sind Klysmen, hohe rektale Einldufe
und evtl. auch die manuelle Ausrdumung des Darms indiziert.

Die prognostisch wesentlichen Ziele der Obstipationsbe-
handlung behinderter Kinder bestehen in:

der Verhinderung abdominaler Schmerzattacken,

der Vermeidung von Sekundéarkomplikationen wie einer

Pseudoobstruktion,

einer Verbesserung der Erndhrungssituation.

42.4 Gastrointestinale Symptome
spezifischer neurologischer
Erkrankungen

Gastrointestinale Symptome im Rahmen neurologischer Er-
krankungen kénnen durch eine Beeintrichtigung der glatten
Muskulatur oder des autonomen Nervensystems oder durch
eine medikamenteninduzierte gastrointestinale Unvertrag-
lichkeit bedingt sein.

42.4.1 Epilepsien

Die Epilepsie gehort mit einer Pravalenz von knapp 1 % zu
den héufigsten neurologischen Erkrankungen des Kindes-
alters. Eine direkte Verbindung epileptischer Anfille zum
Gastrointestinaltrakt findet sich als epigastrische Aura im
Rahmen von fokalen, vor allem temporalen Epilepsien (Vol-
legefiihl, Druckgefiihl) oder als geschmacks- oder defékati-
onsassoziierte Reflexepilepsie.

Eine groflere klinische Bedeutung haben die gastrointesti-
nalen Nebenwirkungen der antiepileptischen Medikamente.
Art und Héufigkeit gastrointestinaler Komplikationen variie-
ren zwischen den verschiedenen Medikamenten (B Tab. 42.1).

Die klinisch grofite Relevanz hat die gastrointestinale To-
xizitdt von Valproat. Neben gehéuften Bauchschmerzen, die
z. T. durch einen Wechsel der Galenik (Wechsel des Préipa-
rats) kupiert werden konnen, zeigen insbesondere adoleszente
Midchen eine Tendenz zur deutlichen Gewichtszunahme. Zu
achten ist auf eine durch Valproat induzierte Hyperamylasi-
mie und insbesondere eine z. T. schwer verlaufende Pankrea-
titis und eine Hepatopathie. Neben dem sofortigen Absetzen
der Medikation ist bei der Hepatopathie eine i.v. Behandlung
mit Carnitin in einer Dosierung von 100 mg/kg KG/Tag indi-
ziert. Aufgrund der schlechten Prognose wird die Indikation
zur Lebertransplantation bei einem valproatinduzierten Le-
berfunktionsausfall kritisch bewertet. Risikofaktoren fiir ein
valproatinduziertes Leberversagen sind:

jiingere Kinder unter 1 Jahr,

Kinder mit einer antiepileptischen Polytherapie,

Patienten mit einer zugrunde liegenden Stoffwechseler-
krankung, insbesondere einer Mitochondriopathie mit
POLG-Mutationen.

Die ketogene Didt wird zunehmend differenzierter als The-
rapieoption der kindlichen Epilepsie gehandhabt. Sie ist die
Therapie der Wahl bei GLUT1-Defekten, oft effektiv beim
Dravet-Syndrom oder anderen Epilepsiesyndromen mit myo-
klonischen Anfillen (z. B. der myoklonisch-astatischen Epi-
lepsie). Eine Langzeitbehandlung bedarf aufgrund méoglicher
intestinaler Komplikationen wie der Steigerung eines gastro-
osophagealen Refluxes oder einer Verstopfung oder auch he-
patischer Komplikationen im Rahmen einer Hyperlipiddmie
einer kontinuierlichen Uberwachung.

42.4.2 Myopathien

Die progressiven Muskeldystrophien Typ Duchenne und Typ
Becker sind genetisch bedingte, X-chromosomal vererbte Er-
krankungen. Beim Typ Duchenne liegt ein Dystrophinmangel,
beim Typ Becker eine Dystrophinopathie vor. Patienten mit
einer progressiven Muskeldystrophie zeigen Symptome einer
Dysfunktion der Magen- und Darmmotilitdt, verbunden mit
der auch in der glatten Muskulatur (wie im Herzmuskel und
im Gehirn) gestorten Dystrophinexpression. Dies fithrt zu
einer abnormen Peristaltik im Osophagus, einer verzogerten
Magenentleerungszeit und einer verlidngerten Kolontransit-
zeit. Klinisch imponieren bei einem Teil der Kinder ein Vol-
legefiihl, Meteorismus und gelegentlich die Symptome einer
Pseudoobstruktion. Die im Krankheitsverlauf haufigste gastro-
intestinale Symptomatik ist die Kaustorung. Die gastrointesti-
nale Beteiligung findet sich bereits frith im Krankheitsverlauf,
z. T. schon vor dem sichtbaren Beginn der grobmotorischen
Defizite. Im Verlauf kénnen die Symptome durch die sich ent-
wickelnde Immobilitdt und die Schwéche der Bauchwandmus-
kulatur zunehmen, wobei die glatte Muskulatur im Gegen-
satz zur Skelettmuskulatur keine progrediente Schwichung
erfihrt. Die Einnahme einer aufrechten Korperposition ist
mit zunehmender Muskelschwiche erschwert und auf Dauer
unmoglich. Die eingesunkene Korperhaltung erschwert den
Schluckakt und erhoht das Risiko eines gastroosophagealen
Refluxes. Eine individuell angepasste Hilfsmittelversorgung
mit Korsett und Kopthalterung ist erforderlich.

Die myotone Dystrophie ist eine autosomal-dominant
vererbte Erkrankung. Der genetische Defekt ist auf Chro-
mosom 19 lokalisiert. Die Patienten zeigen multiple gastro-
intestinale Symptome: Etwa 50 % leiden unter abdominalen
Schmerzen und Schluckbeschwerden, etwa 30 % klagen iiber
rezidivierendes Erbrechen, chronische oder hiufiger episo-
dische Diarrhé und eine anale Inkontinenz. Ein Viertel der
Patienten zeigt die gastrointestinalen Symptome, bevor die
Diagnose der myotonen Dystrophie gestellt wird. Die Ursache
der Symptome ist unklar, vermutet wird eine gastrointestinale
Motilitatsstorung mit verzogerter oder ineffektiver Peristaltik.
Die héufig episodische Diarrh6 scheint zusétzlich durch eine
bakterielle Uberbesiedlung des Diinndarms bedingt zu sein.
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B Tab.42.1 Typische gastrointestinale Nebenwirkungen antiepileptischer Medikamente

Antiepileptika

Alte Antiepileptika
Benzodiazepine
Ethosuximid

Carbamazepin,
Oxcarbazepin

Phenobarbital

Phenytoin

Sulthiam

Valproat

Neue Antiepileptika
Felbamat
Gabapentin

Lacosamid

Lamotrigen
Levetiracetam

Pregabalin

Rufinamid
Tiagabine
Topiramate
Vigabatrin

Zonisamid

Gastrointestinale Nebenwirkungen

Bauch-
schmerzen

+ (transient)

+ vorhanden; — nicht vorhanden.

Anmerkung: Nicht alle Medikamente sind offiziell uneingeschrankt fir die Anwendung im Kindesalter zugelassen. Zudem sind zahl-

Ubelkeit

+ (transi-
ent)

4k

Erbre-
chen

+ (tran-
sient)

4

Appetitsto-
rung, Anorexie

+ (transient)

Gewichts-
zunahme

Diarrh6

727

Andere

Speichelsekretion

Mundtrockenheit

Cholestatischer
Ikterus

Selten Hepatopa-
thie

Pankreatitis, Hepa-
topathie

Hepatopathie
Cholestase

Cave: Dosisreduk-
tion bei Leber-
funktionsstorung,
Spiegelerhéhung
bei gleichzeitiger
Behandlung mit
Omeprazol

Orale Hyasthesie,
Mundtrockenheit,
cave: erhdhte
lleusgefahr bei
gleichzeitiger Gabe
von Opiaten

Hepatopathie

Hepatopathie

Cholezystitis/
Cholezystolithiasis,
Pankreatitis (sehr
selten), Mundtro-
ckenheit

reiche weitere, z. T. schwerwiegende Nebenwirkungen an anderen Organsystemen zu beachten, die hier nicht aufgefiihrt sind.
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42.4.3 Autonome Neuropathien

Autonome Neuropathien sind im Kindes- und Jugendalter
selten und treten am ehesten im Rahmen immunologischer
Erkrankungen auf. Eine chronische Dyspepsie mit Ubelkeit
und Erbrechen sowie eine chronische Obstipation sind die
haufigsten Symptome einer gastrointestinalen Dysautono-
mie, die in der Regel durch weitere Zeichen der autonomen
Neuropathie begleitet ist: vagovagale Dysfunktion, Sicca-
Syndrom, abnormale Pupillenreaktion und klinische Zei-
chen der neurogenen Blase. Der Beginn der Symptomatik ist
oftmals subakut. Ein Nachweis von Autoantikorpern gegen
gangliondre Acetylcholinrezeptoren ist mit den klinischen
Symptomen der autoimmun bedingten cholinergen Dysau-
tonomie positiv korreliert. Symptome der gastrointestinalen
Motilitdtsstorung mit gastraler Hypomotilitit sind vereinzelt
auch bereits bei Kindern mit schlecht eingestelltem Diabetes
mellitus Typ 1 beschrieben. Im Gegensatz zu erwachsenen
Patienten sind Zeichen der Dysautonomie bei Kindern mit
Zoliakie bislang nicht beobachtet worden.

Beim Riley-Day-Syndrom (familidre Dysautonomie) ste-
hen in etwa 50 % der Fille gastrointestinale Krankheitszei-
chen (Fiitterungsprobleme, Erbrechen, Obstipation u. a.) im
Vordergrund.

Mutationen im Thymidine-Phosphorylase-Gen fihren zu
einer mitochondrialen neurogastrointestinalen Enzepha-
lopathie (MNGIE), einer seltenen, autosomal-rezessiv ver-
erbten Erkrankung, bei der es neben einer peripheren sen-
somotorischen Neuropathie zu einer Leukenzephalopathie,
externen Ophthalmoparese und proximalen Muskelschwiche
als neurologischen Krankheitsmerkmalen und zu einer gast-
rointestinalen Motilititsstorung mit Durchféllen, Erbrechen
und einer intestinalen Pseudoobstruktion kommen kann. Die
Behandlung dieser lebensbedrohlichen Erkrankung besteht in
einer allogenen Stammzelltransplantation.

42.4.4 Spinale Malformationen

Spinale Malformationen konnen bei der Geburt offenbar sein,
wie im Fall der offenen Spina bifida, aber auch erst im Verlauf
symptomatisch werden, wie im Fall der Spina bifida occulta
oder des Tethered cord.

Kinder mit einer offenen Spina bifida zeigen im Rahmen
der gestorten nervalen Versorgung des unteren Darmseg-
ments haufig Defikationsbeschwerden mit analer Inkontinenz
und Obstipation. Besteht eine Immobilitdt, kann die Sympto-
matik verstarkt werden. Reichen die iiblichen therapeutischen
Mafinahmen mit Bauchmassage und einer medikamentdsen
Obstipationsbehandlung nicht aus, muss der Darm regelma-
ig mechanisch ausgeraumt werden, wobei auf die Gefahr von
Verletzungen zu achten ist. Die anale Inkontinenz ist durch
die Anwendung von Analtampons symptomatisch behandel-
bar, wobei dadurch die soziale Lebensqualitit der Patienten
erheblich gesteigert werden kann.

Beim ,Tethered cord”, der Diastematomyelie und der
Lipomyelomeningozele findet sich eine anlagebedingte Mal-

formation des kaudalen Myelons. Mit zunehmendem Wachs-
tum kommt es zu einer Dysfunktion der kaudalen Nerven
mit nachfolgender Symptomatik vor allem im Bereich der
Motorik der unteren Extremititen sowie der Blasen- und
Mastdarmfunktion. Eine neurologische Untersuchung ist
deshalb bei jeder Form der sekundédren Enuresis und Enko-
presis indiziert. Auch bei der Obstipationsbehandlung ist ein
Tethered cord differenzialdiagnostisch zu beriicksichtigen.
Bei fehlendem oder geschwéchtem Spinktertonus, fehlendem
oder geschwichtem Analreflex oder klaffendem Anus sowie
bei anorektalen Malformationen ist eine weitere neurologi-
sche Untersuchung indiziert. Umgekehrt sollte bei prépartal
diagnostizierter spinaler Malformation im Rahmen einer pra-
partalen Kernspintomographie auch auf das Vorliegen einer
assoziierten anorektalen Malformation geachtet werden.

42.4.5 Spinale Muskelatrophie

Bei der spinalen Muskelatrophie (SMA) kommt es zu einem
genetisch bedingten Untergang der motorischen Vorderhorn-
zellen im Riickenmark. Kinder mit einer SMA Typ I versterben
in der absoluten Mehrheit vor dem vollendeten 2. Lebensjahr.
Die Kinder zeigen neben vehementen Atmungsproblemen oft
eine Anorexie. Kinder mit einer SMA Typ II, die in der Regel
nicht laufen lernen, weisen etwa zu einem Drittel Schwierig-
keiten in der Mundoftnung, dem Kauen und Schlucken auf,
so dass entsprechende rehabilitative Mafinahmen erforderlich
sind.
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