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Anorektale Fehlbildungen
Grasshoff S

Definition und Basisinformation

Definition

Anorektale Fehlbildungen sind Entwicklungsdefekte des Enddarms im Stadium der primitiven
Kloake; d.h. der Analkanal und eine unterschiedlich lange Strecke des Rektums/Kolons sind
fehlgebildet, d.h. der Enddarm kann fehlen, fehlpositioniert, verschlossen oder zu schmal
angelegt sein, haufig in Kombination mit einer Fistel zum Urogenitaltrakt, oder einer
Verlagerung der Anal6ffnung und der Stuhl nicht oder nicht ausreichend entleert werden
kann. Es finden sich zuséatzlich Fehlbildungen weiterer Organe (Speiserthre, Niere,
Wirbelsaule, Urogenital, Herz) Bei gleichzeitigem Vorliegen mehrerer Begleitfehlbildungen
werden haufig die Acronyme VATER und VACTERL benutzt.

Die Inzidenz der Fehlbildung liegt zwischen 1: 3000 bis 5000 Neugeborene

Knaben sind haufiger als Madchen betroffen (57:43)

Atiologie und Pathogenese sind bisher unklar. Atiologisch sind in einem Teil der Falle
genetische Faktoren ursachlich. Pathogenetisch wird ein Defekt der dorsalen Anlage der
primitiven Kloake diskutiert. Der Defekt entsteht bereits in der 6. bis 8. SSW, wenn der
unterste Teil des Darmes (Rektum und Anus) und der Urogenitaltrakt sich ausbilden.

Zwei Haupttheorien werden zur Entwicklung des Hindgut in einen urogenitalen (ventral) und
anorektalen (dorsal) Anteil diskutier: (1) Trennung der Kloake und (2) die Migration des
Rektums. An SD-Mause-Embryonen konnte gezeigt werden (Kluth), das bei der abnormen
Entwicklung des Enddarms die Kloakenmembran und die dorsale Kloake fehlen und damit
ein fehlender und fehlpositionierter Anus sowie eine fehlerhafte Verbindung zwischen
Rektum und ventralem Urogenitaltrakt entsteht. Dadurch entwickelt sich eine
Kloakenfehlbildung auch nicht als fehlerhafter Teil einer normalen Kloakenentwicklung und

der Begriff ,persistierende Kloake* sollte nicht mehr zur Anwendung kommen.

Es handelt sich um ein multifaktorielles Geschehen, in 10% der Falle liegt eine bekannte
genetische Ursache zu Grunde (Trisomie 13,18,21, Veranderungen an Chromosom 22,7
oder 13), zusatzlich gibt es seltene hereditdre Syndrome wie Townes-Brocks Syndrom,
Currarino Syndrom und Fanconi Anamie.

Das Risiko fur ein zweites Kind mit einer nicht-syndromalen oder genetisch bedingten
anorektaler Fehlbildung in einer Familie wird auf 1% geschatzt.

Klassifikation

Die weiteste Verbreitung hat die Internationale Einteilung nach Wingspread (USA) von 1984
gefunden. Die aktuelle Ill. Internationale Klassifikation von Krickenbeck 2005 entstand in
Anlehnung an die Einteilung von Pefia 1985, der die anorektalen Fehlbildungen nach dem
Vorhandensein und dem Verlauf der Fistel einteilt. Es werden zwei Gruppen unterschieden:
eine Hauptgruppe mit den am haufigsten klinisch relevanten Malformationen und eine
Nebengruppe mit seltenen oder regional auftretenden Fehlbildungssubtypen.

Hauptgruppe Jungen Hauptgruppe Madchen
Perineale (kutane) Fistel Perineale (kutane) Fistel
Rekto-urethrale Fistel Vestibulare Fistel

bulbar

prostatisch
Rekto-vesikale Fistel Kloake
Anorektale Malformation ohne Fistel Anorektale Malformation ohne Fistel
Analstenose Analstenose

Selten Fehlbildungen /regionale Besonderheiten


AWMF online - neu

Hervorheben


Pouch colon

Rektumatresie (<1%) / -Stenose
Rekto-vaginale Fistel (<1%)
H-Fistel Typ

Andere

Die anorektale Fehlbildung kann isoliert auftreten, in 43-71% treten eine oder mehrere nicht
anale Begleitfehlbildungen auf.

Begleitfehlbildungen:

Renale Anomalien 40%

Fehlbildungen der ableitenden Harnwege 28%
Vertebrale Fehlbildungen 25%, kaudale Regression
Kardiovaskulare Fehlbildungen 24%
Extremitatenfehlbildungen 18%

Osophagusatresie 17%

Urogenitale Fehlbildungen

VATER- / VACTERL- Assoziation

Trisomie 21 (2-8 %), Currarino Syndrom

Leitsymptom der Anorektalen Fehlbildung

Die fehlende Analoffnung oder eine Offnung weiter anterior der Anus-Sollstelle geben den
entscheidenden Hinweis bei der Inspektion. Klinisch kann sich initial bei enger oder
fehlender Fistel und zéhem Mekonium ein protrahierter tiefer Dickdarmileus zeigen.

Diagnostik und Differentialdiagnose

Pranatal: Bei Verdacht auf eine Fehlbildung ist in der 18.-22. Schwangerschaftswoche der 2.
Basis-Ultraschall (2.Trisemester) ein erweiterter Basis-Ultraschall zur Feindiagnostik durch
spezialisierte Gynékologen mdglich. Hier sollte bei Auffalligkeiten der Ausschluss einer
Dilatation des distalen Kolons/ Rektum durchgefiihrt werden, oder bei zystischer
Raumforderung im kleinen Becken und Dilatation von Darmschlingen an eine komplexe
Fehlbildung, z.B. Kloakenfehlbildung gedacht werden, ggf. ein fetales MRT veranlasst und
die Geburt an einem spezialisierten Level 1 Zentrum geplant werden. Erst ab der 24. SSW
ist der Anus im Ultraschall zu beurteilbar.

Bei Erstuntersuchung nach der Geburt:

Perineale Inspektion: Vorhandensein und Position oder Fehlen von Anal-, Vaginal-,
Urethral6ffnung, sichtbarer Anus, exakte Position des Anus (zu eng, anterior gelegen, mit
Haut bedeckt, ausreichende Entleerung von Mekonium), sichtbare Fistel, Form und Grdl3e
des Analgriibchens, Tiefe der Glutealfalte (verstrichen, asymmetrisch). Auffalligkeiten des
aulleren Genitale (Skrotum, Penis, Labien, Klitoris). Ist beim M&dchen am Perineum nur eine
Offnung sichtbar, handelt es sich um eine Kloakenfehlbildung.

Untersuchung in den ersten 16-24 Stunden

Gezielter Ausschluss weiterer Fehlbildungen

Ggf. perineale Sondierung und Kalibrierung der Fistel

Urinanalyse (Mekonium im Urin als Hinweis auf eine rekto-urethrale Fistel)

Ultraschall perineal (Ermittlung der Distanz zwischen Rektumblindsack und Anus-Sollstelle),
der Nieren und des Spinalkanals - gezielter Ausschluss weiterer assoziierter
Begleitfehlbildungen (kardial, 6sophago-tracheal, intestinal, urogenital, vertebral und spinal,
sowie an den Extremitaten).

Bei zusatzlichen Fehlbildungen ist eine genetische Diagnostik empfohlen.

Liegt keine aulRerlich sichtbare Fistel vor und im perinealen Ultraschall war keine



ausreichende Darstellung des Enddarmes mdoglich: Rontgen in Bauchlage mit erhéhtem
Becken bei horizontalem Strahlengang, erst nach 16-24 h (Mindestzeitintervall zur
vollstéandigen Luftfiillung bis zum tiefsten Punkt im Rektumblindsack)

Soweit méglich Fehlbildungstypbestimmung, bei Darmaobstruktion parenterale Ernahrung,
Elterngesprach, ggf. psychosoziale Unterstiitzung.

Erganzende Diagnostik:

Miktionszysturethrographie, Kloakographie, Zystogenitoskopie/Vaginoskopie,
Chromosomenanalyse,

Sonographie oder MRT des Abdomens, Sonographie der Wirbelsaule und des Spinalkanals
kurz nach Geburt, aber spatestens im ersten Lebensmonat (Ausschluss Tethered cord,
prasakraler Tumor), bei Auffélligkeit MRT im ersten Lebensjahr; ggf. Urodynamik bei
urogenitalen und Blasenauffalligkeiten nach AP-Anlage und verspétetem
Durchzugsoperation.

Diagnostik vor der definitiven Korrektur bei Anus Praeter:

Uber das aborale Kolostoma wird vor der Durchzugsoperation (nach 4-8 Wochen) ein
antegrader Kolon- Kontrast-Einlauf zur Darstellung des Rektumblindsackes und der Fistel
zum Urogenitaltrakt durchgefiihrt. Die Kontrastmittelgabe sollte unter Druck Uber einen im
aboralen Stoma geblockten Blasenkatheter mit wasserlgslichem Kontrastmittel erfolgen.

Therapie
Als therapeutische Konsequenz der Untersuchungsergebnisse resultieren der Therapieplan
mit priméare Durchzugsoperation oder Anlage eines Kolostomas und weitere Diagnostik.

Neugeborenen Management

a) Jungen mit anorektaler Fehlbildung

Bei perinealer Fistel kann eine primare Korrektur (Anoplastik, PSAP,

PSARP) ohne protektives Stoma in den ersten 48 h durchgefiihrt werden. Bei ausreichender
Fistelweite (im Einzelfall auch nach Kalibrierung der Fistel >6 mm) kann die Operation elektiv
nach Tagen oder Wochen erfolgen. Hierflr ist eine regelmafige ausreichende Defékation
erforderlich, der Patient sollten bis zur Operation regelméRig gesehen und ggf.
sonographisch kontrolliert werden. Hier ist neben Stillberatung/ Ernahrungsberatung auch
die Aufklarung Uber die regelmaRige Stuhlentleerung zu erfolgen.

Ausnahmen: Friihgeborene oder Neugeborene mit zusatzlichen angeborenen Fehlbildungen
(priméar Kolostoma-Anlage, spater Durchzugsoperation).

Bei auRRerlich nicht sichtbarer Fistel und Lokalisation von Luft im Rektumblindsack

- kaudal des Stei3beins (Sono/Réntgen) und fehlender signifikanter

Begleitfehlbildungen: primare Korrektur (PSARP).

Alternativ: Kolostoma-Anlage, die Korrektur nach 4-8 Wochen

(abhéngig von Zusatzfehlbildungen und Stabilitdt des Pat. und Erfahrung des
Operateurs).

- kranial des Steif3beins (Sono/Réntgen) und /oder zusatzlichen signifikanten

Fehlbildungen ist die primare Kolostoma-Anlage der sicherste Weg.
4-8 Wochen spater erfolgt die posteriore sagittale Anorektoplastik (PSARP).
Stomarickverlagerung (siehe dort)

Schema
Therapie-Algorithmus fir Jungen mit anorektaler Fehlbildung (Bild 1.1)

b) Madchen mit anorektaler Fehlbildung
Zeigt die perineale Inspektion nur eine Offnung (Kloakenfehlbildung), missen durch



Ultraschall urologische Fehlbildungen (90%) und ein Hydrokolpos abgeklart werden.
Kolostoma-Anlage, Zystovaginoskopie Ermittlung des common channel (Kloakenkanal,
gemeinsamer Ausfihrungsgang von Urethra und Vagina) zur Planung der spateren
Korrekturoperation, bei Bedarf Drainage des Hydrometrokolpos und der Harnwege (siehe
eigene Leitlinie).

Eine perineale Fistel kann primar ohne Kolostoma oder bei entsprechender Weite (ggf. nach
schmerzfreier Kalibrierung/Bougierung) elektiv Tage bis Wochen (meist 8-12 Wochen bei
ausreichender Fistelweite > 6 mm und ausreichender Defakation) korrigiert werden. Eine
ausreichende Defakation ist fur dieses Vorgehen erforderlich, der Patient sollte hierzu
regelmafig gesehen und ggf. sonographisch kontrolliert werden.

Die rekto-vestibulare Fistel, die haufigste Form beim Madchen, kann primar korrigiert
werden, wies jedoch in der Vergangenheit die meisten Komplikationen auf.
Falschlicherweise wurde sie haufig als rekto-vaginale Fistel (< 1%) bezeichnet. Der sicherere
Weg ist die Korrektur nach Kolostoma-Anlage.

Eine Darmdekompression kann im Einzelfall auch durch schmerzfreie Dilatation der Fistel
bzw. regelmaRiges (tdgliches) Anspllen der Fistel mit 0,9% NaCl erreicht werden. Die
Durchzugsoperation kann bei ausreichender Defékation spéater (nach 8-12 Wochen)
stattfinden.

Weniger als 10% der Pat. haben eine Malformation ohne Fistel (Trisomie 21 ausschlief3en).
Je nach Distanz erfolgt primar die Durchzugsoperation oder eine Kolostoma-Anlage.

Schema
Therapie-Algorithmus fur Madchen mit anorektaler Fehlbildung (Bild 1.2)

Protektive Kolostomie:

Etwa 90% aller Pat., die ein Kolostoma brauchen, haben eine Verbindung zwischen dem
Rektum und dem Urogenitaltrakt. Deshalb ist eine getrennte Ausleitung beider Kolostomata
auf Hohe des Kolon descendens notwendig (Schutz vor Harnwegsinfektionen; keine Loop-
Kolostomie, sondern split stomal). Es ist darauf zu achten, genligend Lange im aboralen
Kolonabschnitt zu belassen, so dass die Durchzugsoperation spannungsfrei und ohne
Durchblutungsrisiko und ohne Retraktionsgefahr des distalen Kolonabschnittes durchgefiihrt
werden kann. Keine rechtsseitige Transversostomie (Dysfunktion,

Urinabsorption, hyperchlordmische Azidose, hdhere Frequenz der Rektosigmoid-Dilatation
mit spater erhdhtem Obstipationsrisiko). Keine Durchtrennung der mittleren Kolonarterie
(Gefahrdung der transmuralen Durchblutung des durchgezogenen Enddarms).

Der Operationszeitpunkt fur die eigentliche Korrekturoperation ist vom Alter des Kindes, der
Hohe der Fehlbildung (Abstand Perineum zum Rektum/Rektumblindsack, bzw. Lange des
Kloakenkanals), dem Vorhandensein einer Verbindung zum Harntrakt und der zusatzlich
bestehenden Begleitfehlbildungen abhéngig. Die OP-Technik ist bedingt durch die Expertise
des Operateurs, den Fehlbildungstyp und die zuséatzlichen Fehlbildungen des einzelnen
Patienten.

Wenn ein Stoma angelegt wurde gibt es neben Stoma-Therapeuten auch spezialisierte
Kinder-Stoma-Therapeuten zur Unterstiitzung der Eltern.

OP-Techniken und allgemeine Voraussetzungen

Anoplastik AP (bei perineale Fistel)

Nur die Fistel und das distale Rektum werden aus dem Perineum gelost und die Offnung
nach dorsal erweitert im Sinne einer YV-Plastik. Die Position des Anus bleibt an derselben
Stelle, die Anal6ffnung wird nach dorsal erweitert




Anterior sagittale Anorektoplastik ASARP (fur perineale und vestibuldre Fisteln)

Bei diesem operativen Verfahren wird die Fistel6ffnung umschnitten und bis zum
Muskelkomplex inzidiert. Die Inzision liegt sagittal mittig, reicht aber nur bis zum dorsalen
Ende des Sphinkters. Nach Reposition des Rektums nach dorsal wird der
Schlielmuskelkomplex anterior rekonstruiert und um das Rektum gelegt und posterior nicht
eroffnet.

Posterior sagittale Anorektoplastik PSARP (fur perineal, vestibular, bulbér und prostatische
Fisteln)

Hier wird die Fistel umschnitten und sagittal von der Fistel bis zum Coccyx in der Glutealfalte
erdffnet und der Sphinkterkomplex und die Haut mittig inzidiert. Nach Reposition des
Anus/Rektums nach dorsal in das Zentrum der SchlieBmuskulatur wird das Perineum
gebildet und vor und hinter dem Neoanus Haut und Muskelkomplex rekonstruiert.

Laparoskopisch assistierte Anorektoplastik LAARP (fiir prostatische und Blasenhalsfisteln
und Kloakenfehlbildungen)

In diesem Verfahren wird das distale Rektum laparoskopisch von der prostatischen
Harnréhre oder dem Blasenhals geldst und durch einen kleineren posterior sagittalen Eingriff
(PSARP) kann der Darm zum Perineum durchgezogen und der Neoanus rekonstruiert
werden.

Kombinationen aus verschiedenen Techniken sind mdglich, ebenso offene Verfahren bei
komplexen Fehlbildungen/Kloakalfehlbildungen per Laparotomie/ Unterbauchlaparotomie
medial oder Uber einen Pfannenstielschnitt.

Alle Operationen sollten latexfrei durchgefihrt werden.

Alle Patienten sollten zur Korrekturoperation einen Blasenkatheter gelegt bekommen,
wahrend der Operation sollte eine Schlielmuskelstimulation erfolgen.

Dringende Voraussetzung fir einen solchen Eingriff sind ausftihrliche Diagnostik, ggf. Zysto/-
Vaginoskopie, Blasenkatheter und Muskelstimulator, ausreichende diagnostische und
operative Erfahrung, spezielle kinder-chirurgisch-urologische Betreuung durch Arzte und
Pflege und die Integration in ein interdisziplin&r arbeitendes Team aus mit der Fehlbildung
erfahrenen Spezialisten (Kinder -Anésthesie, -Ernahrungsberatung, -Gastroenterologie, -
Gynakologie, -Kardiologe, -Nephrologie, -Neurochirurgie, -Neurologie, -Radiologe, -
Urologie, Neonatologie, Psychotherapie) auf das - wenn notwendig — zurtickgegriffen werden
kann.

Spezialisierte Kinderkrankenpflege und Kinder Stoma-Urotherapeuten sind flir den Erfolg
dieser Behandlung ebenso notwendig.

Operative Korrektur: Therapie beim Jungen

90% aller Defekte beim Jungen kénnen posterior sagittal korrigiert werden, ohne dass
Abdomen zu eréffnen.

Voraussetzung: Latexfreie Operation, Muskelstimulation, ggf. Zystoskopie.
Transurethraler Blasenkatheter fur 7 Tage, Antibiotika fur ca. 3-7 Tage.

Rekto-perineale Fistel: Posterior sagittale Anoplastik (PSAP). Kritischster Punkt: Praparation
der anterioren Rektumwand, denn auch bei tiefen Formen der Malformation liegt das Rektum
der Urethra dicht an.

Exzellente Kontinenz-Prognose, hohe Inzidenz fiir Obstipation.

Rekto-urethrale Fistel: die haufigste mannliche Fehlbildung, die in die tiefe (rekto-bulbére)
und die hohere (rekto-prostatische) Form differenziert wird. Kranial der Fistel haben Rektum




und Urethra eine gemeinsame Wand, die umso langer ist, je tiefer die Fistel lokalisiert ist.
Posteriore sagittale Anorektoplastik (PSARP)

Bulbare Fistel: gut entwickelte Beckenbodenmuskulatur, normales Steif3bein und gut
ausgepragte Glutealfalte.

Hohere Fehlbildungsform (rekto-prostatische Fistel): defiziente Beckenbodenmuskulatur,
abnormales Sakrum, verstrichene Glutealfalte moglich.

Die Prognose der Stuhl-Kontinenz bei Vorliegen von bulbaren Fisteln ist gut, fur die
prostatischen ca. 70%. Bei bulbarer Fistel vermehrte Neigung zur Obstipation und andere
Deféakationsstorungen.

Die laparoskopische Operation der rekto-urethralen Fisteln ist fir die hdheren Formen
(prostatische Fistel) eine mégliche Alternative. Bei der bulbaren Fistel kann die
laparoskopische Praparation auf Grund der langen gemeinsamen Wand, leichter zu einer
Urethral&sion fiihren.

Bei der rekto-vesikalen Fistel (10% der mannlichen Pat.) Deformierung von Becken und
Sakrum, kaudale Regression und verstrichene Glutealfalte.

Kein priméres Vorgehen von posterior sagittal, da man das Rektum von hier aus nicht
erreicht. Hier ist ein laparoskopisches Vorgehen eine gute Alternative zur Laparotomie
(laparoskopisch assistierte anorektale Durchzugsoperation LAARP).

Die Pat. haben eine schlechte Kontinenzprognose, weil die Muskulatur (Sphinkter und
Beckenboden) insuffizient ausgebildet ist.

Anorektale Malformation ohne Fistel: selten (< 5% aller Analatresien). Muskulatur und
Sakrum sind meist gut entwickelt, das Rektum liegt meist 2 cm kranial des Perineums.
Ublicherweise haftet das Rektum ohne Fistel etwa auf Hohe der bulbaren Urethra. Posterior
sagittale Anorektoplastik (PSARP). Gute Kontinenzprognose aber oft Defakationsstoérung.
Trisomie 21 ausschliel3en.

Rektumstenq_se/ Rektumatresie: < 1% der mannlichen Pat., meist 1 —2 cm oral des
anokutanen Uberganges zu finden und posterior sagittal gut zu korrigieren.

Operative Korrektur: Therapie beim Madchen
Voraussetzung: Latexfreie Operation, Muskelstimulation, ggf. Zysto-Vaginoskopie.
Transurethraler Blasenkatheter fir 1-3 Tage, Antibiotika fur ca. 3 Tage.

Die rekto-perineale Fistel ist in Therapie und Prognose mit den Jungen identisch. Rektum
und Vagina sind getrennt, manchmal adhéarent, so dass die komplette Separation des
Rektums mittels einer kleinen Inzision mdoglich ist.

Die rekto-vestibulare Fistel ist die haufigste anorektale Fehlbildung bei Madchen. Posterior
sagittale Anorektoplastik (PSARP). Kritischster Punkt: Trennung der langen gemeinsamen
Wand zwischen Rektum und Vagina als Voraussetzung fiir die ausreichende Mobilisierung
des Rektums (in 5% der Félle haben die Pat. 2 Hemivaginae oder ein Vaginalseptum).

Sie haben eine exzellente Kontinenz-Prognose, neigen jedoch zur Obstipation.

Anorektale Malformation ohne Fistel (wie bei Jungen)

Die Behandlung von Kloakenfehlbildungen wird in einer eigenen Leitlinie behandelt.

Operative Komplikationen bei Jungen

Verletzung der Urethra

posteriores Urethraldivertikel

Verletzung der Prostata, der Samenblaschen, der Ductus deferentes
Neurogene Blasenentleerungsstorung

Postoperative rekto-urethrale Fistel (persistierend, erworben, wiederkehrend)



Falsche Position des Neoanus aulRerhalb des Sphinkter-Apparates

Wunddehiszenz und Retraktion des Anus (insbesondere nach ungeniigender Mobilisierung
des Rektums oder Durchblutungsstorung infolge der Praparation)
Anal-(schleimhaut-)prolaps

Operative Komplikationen bei Madchen

Ubersehene Kloakenmalformation (Unterschatzung der Fehlbildung)

Insuffiziente Trennung des Rektums von der Vaginalwand bei vestibularer Fistel
Postoperative rekto-vaginale Fistel

Falsche Position des Neoanus aulRerhalb des Sphinkter-Apparates

Wunddehiszenz und Retraktion des Anus (insbesondere nach ungenugender Mobilisierung
des Rektums oder Durchblutungsstérung infolge der Praparation)
Anal-(schleimhaut-)prolaps

Nachsorge/Prognose

Engmaschige Nachsorge in den ersten 12 bis 18 Monaten.

Eine postoperative Kalibrierung (Bougierung) des Neo-Anus wird von Pena ab dem 14. Tag
nach Durchzugsoperation empfohlen und sollte in immer gréRer werdenden Abstanden tber
einen langeren Zeitraum (ca.3-6 Monate) kontrolliert werden. (1. Monat: 1x/die, 2. Monat: alle
3 Tage, 3. Monat: 2x/ Woche, 4. Monat: 1x/ Woche, 5.-6. Monat: 1x/Monat). Ziel ist eine
Anusweite von Hegar 12/13 im 1. Lebenshalbjahr bei normalgewichtigen Sauglingen. Dieses
regelmafige Kalibrieren ist vor allem bei Patienten mit Anus praeter notwendig, um ein
Verengen der zirkuldren Narbe zu verhindern. Die Kalibrierung sollte schmerzfrei (ggf. in
Sedierung oder Narkose) erfolgen.

Die Kolostoma-Ruckverlagerung erfolgt nach Abheilung der OP-Wunde und ausreichender
Anusweite nach 2-8 Wochen.

Um Wundsein zu vermeiden kénnen direkt nach der Operation vorbeugend pflegerische
Malnahmen (Creme, Farbstoffe, Tees) zum Trocknen der Haut angewendet werden. Bereits
vor der Kolostoma-Riickverlagerung kann der Gesalbereich durch taglichen Stuhlkontakt
(tagliches Setzen des Patienten in eine stuhlgefillite Windel fiir eine kurze Zeit) nach
abheilen perinealen Wunde nach der Korrekturoperation vorbereitet werden. An einigen
Zentren wird 14 Tage nach der Korrektur-Operation Stuhl portionsweise tber den distalen
Stoma-Schenkel appliziert, um Darm und Windelbereich auf die Ruckverlagerung
vorzubereiten. Dies ist besonders hilfreich, wenn das Kolostoma (ber einen langeren
Zeitraum benotigt wurde. Auch hier kann auf spezialisiert Pflege zurlickgegriffen werden.

Nach der Kolostoma-Riickverlagerung sollte auf taglichen Stuhlgang in ausreichender
Menge geachtet werden. Bei drohender Obstipation sind diatetische Malinahmen oder eine
medikamentdse Stuhlregulierung zu beginnen, um eine Obstipation und Dilatation von
Rektum und Sigmoid zu vermeiden.

Im Gegenzug dazu ist bei haufiger Stuhlfrequenz, zum Beispiel bei der Blasenhalsfistel, eine
friihzeitige retrograde Spulung tber den Neo-Anus nach Kolostoma-Ruckverlagerung
vorbeugend zu beginnen, um eine Windeldermatitis zu vermeiden.

Die Nachsorge ist fiir jedes Kind individuell, und hier kann nur eine Empfehlung abgegeben
werden. In der Regel werden die Kinder bis zur Operation regelmafig gesehen, nach der
Korrektur-Operation zun&chst engmaschig kontrolliert. Bei Fehlbildung mit Anus praeter
Anlage verschieben sich die Kontrollen dementsprechend. Das Nachsorgeheft der SOMA
(Selbsthilfe Organisation fir Menschen mit Anorektalen Fehlbildungen (https://www.soma-
evde/downloads/) kann als Leitfaden benutzt werden. Es ist in drei verschiedenen Ausgaben
erhéltlich (0-8J./ Madchen 9-17J./ Jungen 9-17 J.) in der ersten Ausgabe. Hier sind die



ersten Wochen postoperativ engmaschig wéchentlich, 1x/ Monat, alle 2 Monate,
vierteljahrlich und ab dem ersten Lebensjahr 1x jahrlich zu dokumentieren. Neben den
Diagnosen, Urinstatus, Analbefund, sollten Besonderheiten abgefragt, urologisch
gastroenterologische Probleme erfasst werden. Medikamente, Hilfsmittel, psychosoziale
Aspekte, benétigte Unterstiitzung (Stillberatung, Soziale Hilfe wie Pflegegeld
Behindertenausweis, Haushaltshilfe, Stomatherapeuten etc.) sollten angeboten werden.
Spezielle Unterstiitzung ist zum Zeitpunkt des Sauberwerdens, bei Kindergarteneintritt,
Schule und Schulwechsel, in der Pubertat zu erwarten. (Siehe 2. Und 3. Ausgabe
Nachsorgeheft)

Weitere Hilfen erhalten Eltern und Patient:innen bei SOMA e.V., z.B. Unterstlitzung von
Betroffenen durch Beratungen, Erfahrungsaustausch, Selbststéandigkeitsseminare und
weitere Projekte und Hilfsangebote.

Prognose

Ca. 75% der Patienten mit anorektaler Malformation werden eine willkirliche
Darmentleerung erlangen (willkiirliche Darmentleerung ist nicht gleichbedeutend mit
Kontinenz, heil3t jedoch, der Patient kann seine Defékation willentlich steuern).

25% bleiben aufgrund ihrer angeborenen Fehlbildung inkontinent fur Stuhl.

Schema

Kontinenzprognose Tabelle Pediatric Surgery General Principles and Newborn Surgery Volume 2, 2020
(Tabelle 1)

Eine Nationale vergleichbare aktuelle Tabelle gibt es nicht. Eine deutschlandweite
Nachuntersuchung von 297 Patienten mit anorektaler Malformation und der Analyse von 175
kompletter Daten lassen sich nicht mit der vorliegenden Tabelle vergleichen. Hier wurde eine
vollstandige Kontinenz nur in 27% der Falle nachgewiesen. Es fand eine exakte
Aufschliusselung nach der Krickenbeck Kriterien fur Obstipation und Stuhlschmieren
Schmieren (Grad 1-3) statt. Es handelte sich um eine Multicenterauswertung, die auch die
Gradeinteilungen ohne soziale Probleme mitwertet und einen Grof3teil der Patienten mit nicht
ausreichend behandelter Obstipation aufzeigt (Schmiedeke).

Bei anhaltender Obstipation sollte eine regelméRige Betreuung des Patienten zur
Stuhlregulierung stattfinden. Neben diatetischen MaRnahmen und medikamentdser
Therapie, stehen Stuhltraining in Kombination mit Physiotherapie, ggf. Psychotherapie zur
Verfligung. Bei anhaltender Obstipation ist eine Behandlung Uber die Phase des
Sauberwerdens hinaus notwendig. Hier gibt es verschiedene Begleittherapien des
Stuhltrainings wie z.B. das Bowel Management (BM) und das IKT (interdisziplinares
Kontinenztraining zur Behebung psychosomatischer Stuhlentleerungsstérungen). Ebenso
sollte eine gute Betreuung der Patienten mit Inkontinenz erfolgen. Hier ist die exakte
Diagnose (Pseudoinkontinenz versus Inkontinenz) zu fordern und eine speziell fir Patienten
mit Inkontinenz bei anorektaler Fehlbildung entwickelte Therapie des Bowel Management
maoglich.

Bowel Management

Es sieht bei Pat. mit Stuhlinkontinenz ein regelméfiges/tagliches Darmspulprogramm
(retrograd) vor, das individuell auf den Pat. abgestimmt ist (Spulvolumen, verwendete
Flussigkeit, Zusatze). Damit wird der Pat. unterstitzt fir 24-48 h sauber zu bleiben und so
eine soziale Kontinenz zu erreichen. Dieses Verfahren kann auch temporar (im Urlaub oder
in stressigen Situationen wie z.B. Prifungen) genutzt werden.

Appendikostoma, Malone-Stoma, MACE, Monti-Stoma
Ein kontinentes Appendikostoma (Ausleitung der Appendix im Bauchnabel oder rechten




Unterbauch) ermdéglicht dem Pat. eine antegrade, wesentlich einfachere und selbststandig
durchfiihrbare Darmspulung. Die Anlage eines solchen Stoma ist sinnvoll fir Patienten, die
durch retrograde Spillung eine soziale Kontinenz entwickeln, aber erhebliche Probleme beim
eigenstandigen Spulen aufweisen. Bei fehlender Appendix, oder zuvor angelegtem
Mitrofanoff-Stoma kann auch ein Monti-Stoma, ein modifizierter Diinndarmabschnitt, als
Stoma ausgeleitet werden.

Bei einem Teil der Pat. (bes. Kloakenfehlbildungen und bei rekto-vesikaler Fistel) ist mit
Urin-Inkontinenz und / oder neurogener Blasenentleerungsstérung zu rechnen.
Spéter stehen héaufig urologische und Sexualfunktionsstérungen im Vordergrund.

Sexualfunktion

Bei Madchen sollte etwa 1 Jahr nach Beginn der Thelarche spéatestens die Abklarung einer
utero/vaginalen Fehlbildung (Septum, Vaginalstenose, Duplikatur) erfolgt sein, damit bei
Einsetzen der Menarche kein Abflusshindernis wahrend der Menstruation besteht. Bei der
rektovestibularen Fistel z. B. besteht in 17% eine gynakologische Anomalie, in 7,4% eine
vaginale Agenesie und in 2,2 % eine distale vaginale Atresie.

Bei den Jungen mit rektoprostatischer oder Blasenhalsfistel ist eine Epididymitis nicht selten
zu beobachten, die bendtigt bei rezidivierendem Auftreten einer Abklarung.

Die Frage der Transitionsproblematik ist bisher noch unbefriedigend geldst. Viele
Allgemeinchirurgen, Proktologen, Urologen und Gynakologen sind mit der Bandbreite dieser
Fehlbildung nicht vertraut. Wichtig sind die Interdisziplinaritat und Kooperation der
verschiedenen Fachdisziplinen, um hier den gréf3ten Nutzen fiir den Patienten zu erlangen.

Netzwerke:

SoMA e.V. (www.soma-ev.de) Selbsthilfeorganisation fiir Menschen mit
Anorektalfehlbildungen

Deutschen Netzwerk fur Uro-Rektale Fehlbildungen CURE-Net AG (www.cure-net.de)
CURE-net

ARM-net Europdaisches Netzwerk (ARM-net.eu)

European Reference Network (ERN) eUROGEN (www.eurogen-ern.eu)
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Verfahren zur Konsensfindung

Erstellung im Auftrag der Deutschen Gesellschaft flr Kinderchirurgie. Ziel war die Abstimmung und
Aktualisierung der Leitlinie zum Management dieser angeborenen Fehlbildung mittels Delphi-
Konferenzen. Die namentlich aufgefiihrten Mitglieder der Lenkungsgruppe Leitlinien der Deutschen
Gesellschaft fur Kinderchirurgie, Prof. Fitze, Dr. Gobel, Prof. Wessel, PD Dr. Lieber, Prof.
Schmittenbecher, Dr. Leutner und Dr. Krickeberg fungierten als Expertengruppe.

Die Konsentierung hat im Delphi-Verfahren schriftlich per mail stattgefunden. Es wurden insgesamt 4
Delphi-Runden benétigt. Die Riickmeldung erfolgten per mail. Entweder wurde dem Inhalt
zugestimmt oder es konnten Anderungsvorschlige eingebracht werden.

Die Selbsthilfegruppe der Kinder mit Anorektalen-Fehlbildungen und Morbus Hirschsprung (SoMA)
war aktiv an der Erstellung dieser Leitlinie beteiligt.

Interessen und Umgang mit Interessenkonflikten: Die Interessenerklarungen wurden mit dem AWMF
Formblatt erhoben und auf thematische Relevanz und auf geringe, moderate und hohe
Interessenkonflikte von Herrn Leutner bewertet. Die Erklarung von Herrn Dr. Leutner wurde von
Herrn Prof. Schmittenbecher bewertet. Es gab keine Interessenkonflikte, die eine Konsequenz
erforderlich gemacht hatte. Gemall der AWMF-Regel haben wir die Interessenkonflikte wie folgt
kategorisiert:

- Vortrage fir die Industrie als gering (Management: Limitierung von Leitungsfunktionen)

- Berater- und Gutachtertatigkeit/Drittmittelforschung als moderat (Management: fuhrt zur
Stimmenthaltung)

- Eigentlimerinteressen wie Patente sowie eine Uberwiegende Tatigkeit flr die Industrie als
hoch (Ausschluss von Beratungen)



Erstellungsdatum: 21.12.2023 durch Beschlussfassung des Vorstandes der Deutschen Gesellschaft
flr Kinderchirurgie

Nichste Uberpriifung geplant: Dezember 2026

Therapie-Algorithmus fiir Jungen mit anorektaler Fehlbildung (Bild 1.1)

| 20-24h postnatal |

Perineale Fistel / \ Keine sichtbare Fistel

Keine assoziierte Fehlbildung assoziierte Fehlbildung
R0 zeigt Retal-Luft unterhalb des SteiRbein-, Sakrumfehlbildung,
Steikbeins Rd zeigt Rektal- Luft oberhalb des
Steiftheins
/ Kolostoma
Primare l_(orrel_clgr Primare Korrekiur PSARP maoglich
Anoplastik, (mini) PSARP in Kinderchirurgie mit ausreichend
Ggf. Bougierung, elektive OP Erfahrung
Ggf. Kolostoma

OP weitere Diagnostik in
Kinderchirurgie mit
ausreichend Erfahrung




Therapie-Algorithmus fiir M&dchen mit anorektaler Fehlbildung (Bild 1.2)

| 20-24n postnatal

/ e A \ Singuldre permeale

. - Offiung
Perineale Fistel vestibuldre Fistel Keine Fistel Kloakenfehlbildung
/ 1
Kallbrierung / \ Hydrokolpos
Fi LY
> Hegar 6 < Hegar 6 K?ine_a_sscziigrte Fehlbildung assoziierte Fehlbildung

R seitlich zeigt Rektal-Luft Steibein-, Sakrumfenibildung,
unterhalb des Steiltbeins R seitlich zeigt Rektal-Luft
Ultraschall oberhalb des Steilbeins

Primare Korrekiur Primare Korrektur PSARP / m

Anoplastik, ASARP, (mini) Ggf. Kolostoma

PSARP Kolostoma
elektive OP nach 6-12 Wochen olostoma
/ Vaginostomie
Ggf.
OP PSARP in Hydr.onephrose
Kinderchirurgie mit Ableitung
ausreichend Erfanrung j

OP PSARVUP in
Kinderc hirurgie mit
ausreichend Erfahrung

Diese Tabelle ist eine Zusammenstellung aus A Bischoff et al Pediatric Surgery General Principles and
Newborn Surgery 2020, Editor Prem Puri (Tabelle 1)

Fehlbildungsform Selbstandige Stuhlschmieren in % Stuhlkontinenz ohne
Darmentleerung in % (Anzahl der Falle) Stuhlschmieren in %
(Anzahl der Falle) (Angaben der Falle)

Perineale Fistel 97 (58) 16 (57) 83 (52)

Rektumatresie/ -stenose 100 (11) 40 (10) 56 (9)

Vestibulare Fistel 90 (146) 45 (135) 64 (135)



Atresie ohne Fistel 78 (40) 51 (39)

Rektobulbare Fistel 79 (112) 49 (105)

Rektoprostatische Fistel 65 (109) 78 (110)

Kloake common channel < 66 (99) 63 (91)

3cm

Kloake common channel > 35 (69) 84 (55)

3cm

Blasenhalsfistel 20 (49) 90 (48)

Gesamt 70 (698) 56 (655)
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