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Neonataler Aszites: Mekoniumileus mit Perforation bei Mukoviszidose

S. Stoll-Becker', I. Reiss', G. Hiils', A. Hauch?, M. Hermsteiner?, L. Gortner!
T Zentrum fir Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Justus-Liebig-Universitat, GieRen

2 Zentrum fur Chirurgie, Justus-Liebig-Universitat, GieRen
3 Zentrum fur Frauenheilkunde, Justus-Liebig-Universitat, GieRen

Zusammenfassung

Neonataler Aszites erfordert eine breite differenzialdiagnostische Abkldarung. Es kommen kardiovaskuldre Ursachen, Fehlbildungen,
Chromosomenanomalien, Infektionen, fetale Andmie, Tumoren, metabolische und miitterliche Ursachen in Betracht. In 30% der Félle
ldsst sich keine Ursache finden. Der Mekoniumileus stellt sich als eine mdgliche gastrointestinal zugrunde liegende Erkrankung dar. Wir
berichten Giber ein Friihgeborenes von 35 + 3 Schwangerschaftswochen mit kompliziertem Mekoniumileus bei Mukoviszidose.

Neonatal Ascites: Meconiumileus with perforation secondary to mucoviszidosis

Many conditions are known associated with neonatal ascites such as cardiac and vascular malformations, as well as malformations of
the brain, kidney, lung and bone, chromosomal abnormalities, infections, fetal anemias, tumors, metabolic and maternal conditions. In
30% no reason can be found. Meconium ileus is a causal gastrointestinal abnormality. We report about a preterm infant 35 weeks of
gestation with complicated meconium ileus because of mucoviscidosis.

Fallbericht

Anamnese: Aufnahme der Mutter (21-jdhrige G1/P1, kaukasischer
Herkunft) in der Universitats-Frauenklinik GieRen in der 35+3
SSW bei zuvor unauffdlligem Schwangerschaftsverlauf. In der
pranatalen Ultraschalluntersuchung zeigte sich ausgepragter
neonataler Aszites (Abb. 1), daher erfolgte die Sectio cesarea am
gleichen Tag.

Abb.1 Pranatale
Ultraschalluntersu-
chung mit einem
ausgepragten neo-
natalen Aszites und
dilatierten Darm-
schlingen als Hin-
weis auf eine intesti-
nale Obstruktion.

Apgar 7/8/9, NSpH 7,23, Geburtsgewicht: 3100 g. Die Intubation
im KreiBsaal wurde nétig bei Ateminsuffizienz durch Zwerchfell-
hochstand bei massiv aufgetriebenem Abdomen (Abb.2). Es
konnte sehr viel galliges Fruchtwasser gastral abgesaugt werden.
Nach Anlage eines arteriellen Zuganges, zentralen Venenkathe-
ters, Volumengabe und Transfusion erfolgte die sofortige Opera-
tion. Abb. 3 zeigt den intraoperativen Situs.

Befunde: Die Befunde des kleinen Patienten sind in Tab.1 darge-
stellt.

Diagnose: Komplizierter Mekoniumileus bei Mukoviszidose.

Therapie und Verlauf

Intraoperativ wurden etwa 700 ml blutig mekoniumhaltiger Aszi-
tes abgesaugt. Es mussten 25 cm Diinndarm reseziert und ein
doppelldufiges lleo-Jejunostoma angelegt werden. Eine Nah-
rungskarenz bis zum 8. postoperativen Tag war nétig, dann

Abb.2 Proportionen des betroffenen Patienten wenige Minuten
postnatal mit massiv dilatiertem Abdomen, glanzender Bauchhaut
und vermehrter Venenzeichnung.

erfolgte langsamer Nahrungsaufbau mit volladaptierter Formel-
erndhrung. Uber die Magensonde, den aboralen Schenkel des
lleo-Jejunuostomas und rektal erfolgte Spiilung mit NaCl 0,9 %/
Acetylcystein. Die Peritonitis wurde mit antibiotischer Therapie
mit Gentamicin und Cefotaxim i.v. behandelt. Ab dem 12.
postoperativen Tag wurde Chymus aus dem oralen Schenkel in

Tab.1 Diagnostik bei Friilhgeborenem mit Mekoniumileus bei Muko-
viszidose

Befunde:

¢ Histopathologie der Rektumsaugbiopsie: Kein Hinweis auf eine
neuronale intestinale Dysplasie, kein Hinweis auf eine Innerva-
tionsstdrung im Sinne eines Morbus Hirschsprung. Segmentale
Lumenokklusion durch schleimiges Material.

¥ Neugeborenen-Screening: Pathologisch erhohtes immun-
reaktives Trypsin mit 87 ng/ml bzw. bei Kontrolle 193 ng/ml.

¥ Elastase im Stuhl: Pathologisch erniedrigt mit <100 pg/g Stuhl.

s Chymotrypsin im Stuhl: Pathologisch erniedrigt mit <1 U/g Stuhl.

s SchweiBtest: Pathologisch erhéht mit Cl > 100 mMol/l.

s Rektale Potenzialdifferenz-Messung: Aufgrund der anatomischen
Verhaltnisse technisch nicht méglich gewesen.

¥¢ Molekulargenetik: CFTR-Genort heterozygot fiir AF508.

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.




Abb. 3 Intraoperativer Situs: Der dilatierte prastenotische Jejunum-
lleumdarmanteil ist stark mit Mekonium gefiillt. Poststenotisch sieht
man das enge Mikrokolon im Sinne eines Non-used-Colon. Es
bestehen Verwachsungen zu der seitlichen Bauchwand und dem
Omentum schon mit GefdRBeinsprossungen. Das terminale lleum ist
perlschnurartig verengt. Durch einen Mesenterialeinriss hindurch sieht
man stark torquiertes Diinndarmkonvolut mit Nekrosen und Perfora-
tion. Nach Er6ffnung des stark entziindlich verdickten Peritoneums
entleerte sich ca. 700 ml blutig mekoniumbhaltiger Aszites.

den aboralen Schenkel des lleo-Jejunostomas umgefillt. Am 30.
postoperativen Tag zeigte sich das klinische Bild eines Bridenileus
mit Erbrechen. In einer Reoperation erfolgte die Losung der
Briden. Der anschlieBende weitere Nahrungsaufbau und das
Gedeihen waren unproblematisch.

Atiologie, Epidemiologie und Pathogenese

Die Mukoviszidose stellt bei Kaukasieren mit 1:2000-2500 die
haufigste autosomal-rezessiv vererbbare Stoffwechselerkrankung
dar. Jeder 20. bis 30. ist klinisch asymptomatischer heterozygoter
Gentrdger. 10-15% der Patienten mit Mukoviszidose manifestie-
ren sich mit einem Mekoniumileus. 90% der Neugeborenen mit
Mekoniumileus haben als Grunderkrankung eine Mukoviszidose;
eine neuronale intestinale Dysplasie muss ausgeschlossen werden.

Die Pathogenese der Mukoviszidose besteht in einer Dysfunktion
des sekretorischen Epithels aller exkretorischen Driisen, mit
exokriner Pankreasinsuffizienz und polyglanduldren Dyskrinie. Ab
der 12.-15. Schwangerschaftswoche bildet sich beim Feten
Mekonium, dieses haftet als zdh-viskdses Mekonium ab der 20.-
25. Schwangerschaftswoche bei Feten mit Mukoviszidose der
Darmwand des terminalen lleums so stark an, dass eine Obstruk-
tion ausgeldst werden kann.

Die Mukoviszidose wird durch Mutation im ,,Cystic Fibrosis Trans-
membrane Conductance Regulator® (CFTR)-Gen auf Chromoso-
men 7q13 ausgelost. Bislang sind iber 900 verschiedene Mutatio-
nen im CFTR-Gen identifiziert, die hdufigste Mutation in Mittel-
europa ist die AF508-Mutation mit 75% [1, 2].

Symptome

Das typische klinische Erscheinungsbild des Mekoniumileus wird als
Nixonsche Trias bezeichnet: Neugeborenenileus mit Erbrechen,
gebldahtem Abdomen, Stuhl- und Windverhaltung. Als Komplikatio-
nen kommen Volvolus, Perforation, Peritonitis und Atresie vor [3].
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Diagnostik

Die Diagnose des Mekoniumileus wird anhand der Klinik und
einer Rontgent(bersichtsaufnahme sowie Ultraschalluntersuchung
des Abdomens und eines Kolon-Kontrasteinlaufes gestellt.

Differenzialdiagnose

Als differenzialdiagnostische Uberlegungen bei neonatalem Aszi-
tes sind die in Tab. 2 dargestellten Erkrankungen zu erwégen.

Tab.2 Differenzialdiagnose bei neonatalem Aszites [4]

Ursachen:

kardiovaskular (20 %) Herzfehler
Arrhythmien

vaskuldre Anomalien

Skelett

Niere

Lunge

ZNS
gastrointestinal

Chromosomenanomalien (15%) Trisomie 13, 18, 21
Turner-Syndrom

[@\\Y]
Parvo-B19
konnatale Hepatitis

Fehlbildungen (15 %)

Infektionen (5 %)

fetale Andmie (4 %)
Tumoren (3 %)
metabolisch (1 %)
miitterlich (7 %)

fetofetalesTransfusionssyndrom

Diabetes mellitus
EPH-Gestose
Plazentafehlbildungen

idiopatisch (30 %)

Therapie

Nur bei unkomplizierten Féllen kann ein konservativer Therapie-
versuch mit Gastrografineinlauf durchgefiihrt werden, um die
Obstruktion zu I6sen. In allen anderen Fillen ist eine friihzeitige
Laparotomie notig. Im glnstigsten Fall kann eine primare
Anastomose, sonst eine doppelldufige lleostomie oder Bischop-
Koop-Anastomose angelegt werden. Eine primdre Dinndarm-
resektion sollte nur dann durchgefiihrt werden, wenn ein Volvolus
mit Darmgangrédn, eine Perforation, eine Stenose oder Atresie
vorliegen. Die Hemikolektomie ist in der Regel nicht nétig [3].
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