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REFERAT

Anorektale Fehlbildungen umfassen ein Spektrum von Anomalien, welche oftmals eine
langwierige Therapie bendtigen, die sowohl aus chirurgischer Intervention und
Nachbehandlung, als auch der Therapie von Komplikationen besteht. Trotz moderner Verfahren
konnen abhangig von der Auspragung der Anomalie und dem Vorhandensein moglicher
Begleitfehlbildungen, Defizite in der Kontinenz auftreten, welche das tagliche Leben der
Patienten pragen. Diese Arbeit soll die postoperativen Ergebnisse beziiglich der anorektalen
Funktion der in der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle (Saale) behandelten
Patienten mit anorektalen Fehlbildungen analysieren. Es wurde untersucht, inwieweit sich

mittels anorektaler Manometrie objektivierbare funktionelle Ergebnisse ermitteln lassen.

Eine Aktenrecherche erfolgte bei 49 Patienten, welche im Zeitraum von Juni 1990 bis Oktober
2014 in der Kinderchirurgie des Universitdtsklinikums Halle wegen einer anorektalen
Fehlbildung operiert wurden. 17 Patienten nahmen an einer im Rahmen des ,follow-up”
vorgesehenen Nachuntersuchung teil, bei welcher mittels Fragebdgen (Kontinenzfragebogen
der deutschen Gesellschaft fiir Koloproktologie CACP und Cleveland Clinic Obstipations-Score
CCOS) Angaben zu Inkontinenz und Stuhlverhalt erhoben und eine anorektale Manometrie

durchgefihrt wurde. Alle nachuntersuchten Patienten wurden mit der gleichen Methodik, der

posterior-sagittalen Anorektoplastik (PSARP) nach Pefia operiert.

60% der Patienten wiesen Formen von Inkontinenz auf (20% leichte Inkontinenz, 40% schwerere
Inkontinenz). Patienten mit positiv auslésbarem Rektoanalen Inhibitionsreflex (RAIR) erreichten
im CACP eine signifikant bessere Punktzahl. Obstipation wiesen 40% der Nachuntersuchten auf.
In Bezug auf die manometrisch gemessenen intrasphincterischen Ruhe- und Kneifdriicke

konnten die nicht-obstipierten Patienten héhere Druckwerte erreichen, als die obstipierten.

Zusammenfassend kann die anorektale Manometrie als Methode der objektiven Beurteilung
von Inkontinenz und Obstipation bei Patienten nach operativer Korrektur anorektaler
Fehlbildungen gesehen werden. Weiterhin kann sie zum besseren Verstdandnis der
Pathophysiologie postoperativer Defizite beitragen und dient der Erhebung von

Verlaufskontrollen.

Martin, Clemens: Kontinenzfunktion nach operativer Korrektur anorektaler Fehlbildungen, Halle
(Saale), Univ. Med. Fak., Diss. 60 Seiten, 2017
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1 EINLEITUNG

Anorektale Fehlbildungen umfassen ein weites Spektrum von Entwicklungsdefekten des
Enddarmes, welche sowohl Jungen, als auch Madchen betreffen kdnnen und sich vom Kolon
und Rektum bis hin zum distalen Anus ziehen. Die Defekte variieren von sehr leichten, gut
behandelbaren, bis hin zu komplexen Formen mit entsprechend eingeschrankter Prognose.
Nicht zuletzt wird das funktionelle postoperative Ergebnis durch Begleitfehlbildungen

beeinflusst. [1]

1.1  Historischer Uberblick

Erstmalig beschrieben wurde die Analatresie, wenn auch bei Tieren, durch Aristoteles im dritten
Jahrhundert vor Christus. Das erste Therapie-Konzept bei Kindern wurde von Soranus, einem
Mediziner aus dem antiken Rom im 2. Jahrhundert nach Christus vertreten, welcher sich
entgegen der damals Ublichen Auffassung dafiir aussprach, Kinder mit Fehlbildungen nicht
sterben zu lassen [2, 3]. Uber viele Jahrhunderte bestand die Therapie der Analatresie darin,
eine Offnung des Perineums und des Darmendes zu erzeugen. Allerdings fiihrte dies oftmals
zum Tod des Kindes [4].

Im Jahre 1853 veroffentlichte Amussat einen Bericht Gber die erste Proktoplastik, welche eine
einfache Durchzugsoperation darstellte. Zu bedenken ist, dass nicht zuletzt auf Grund
mangelnder Hygiene die Mortalitat nach einem solchen Eingriff bei tiber 60% lag [3].

Erst im zwanzigsten Jahrhundert wurde die Analatresie mit der Gesamtheit ihrer
unterschiedlichen Formen verstanden und akzeptiert [4]. Bei dem Versuch, die anorektalen
Fehlbildungen zu kategorisieren, entstanden mehrere Klassifikationen, von welchen vor allem
die Melbourne- (1970), die Wingspread-(1984) [5] und die Krickenbeck-Klassifikation (2005) [6]
zu erwdhnen sind.

Ein Meilenstein in der Therapie der Analatresie war die Beschreibung der PSARP (posterior-
sagittale Anorektoplastik) als Operationsmethode durch Pefia [7] im Jahre 1982.

Die Analatresie ist heutzutage nicht mehr mit einer verminderten Uberlebenschance der
betroffenen Kinder verbunden [8]. Dies ist wohl der Verdienst des stetigen Wissenszuwaches in

der Pathophysiologie, der Hygiene und des operativen Managements.

1.2 Anatomie und Physiologie des Kontinenzorgans
Das Rektum und der Analkanal bilden die letzten Abschnitte des Dickdarmes und dienen

funktionell der Defédkation.



Aus embryologischer Sicht, entwickelt sich das Rektum aus dem Enddarm [9]. Dieser ist der
aborale Anteil des Magen-Darm-Kanals, welcher sich von der Rachenmembran bis zur
Kloakenmembran erstreckt. Dabei gehen Epithelien und das Parenchym aus dem Entoderm
hervor, wihrend das Bindegewebe, die Muskelschichten und der peritoneale Uberzug
mesodermalen Ursprungs sind. Der terminale Abschnitt des Enddarmes miindet zusammen mit
der Allantois, einer Ausstilpung, die sich spater zum Urachus verschlieRt, in der entodermal
ausgekleideten Kloake. Diese wird terminal durch die Kloakenmembran begrenzt, in welcher
Entoderm und das auflen gelegene Ektoderm direkt aneinander anliegen. Bis zur 7.
Entwicklungswoche wachst eine transversal verlaufende Leiste, das Septum urorectale zwischen
Enddarm und Allantois. Somit wird die Kloake in einen vorderen Abschnitt, den Sinus
urogenitalis und in einen hinteren Abschnitt, den Anorektalkanal unterteilt. Die Offnung des
Rektums nach auBen erfolgt in der 9. Entwicklungswoche. Dabei reilt die Analmembran ein,
welche aus der Kloakenmembran hervorging. Diese hatte zuvor den Anorektalkanal von einer
ektodermalen Einstlilpung von aulRen, dem Proctodeum getrennt. Folglich ist der obere Anteil
des vollstandig entwickelten Analkanals entodermalen und der untere ektodermalen Ursprungs.
Dies erklart auch die unterschiedliche arterielle Versorgung. Der obere Anteil des Analkanals,
welcher entodermalen Ursprungs ist, wird durch die A. mesenterica inferior versorgt. Der untere
Abschnitt, der aus dem Ektoderm hervorging, wird von den unteren Rektalarterien (Aa. rectalis

media und inferior aus der A. pudenda) durchblutet.
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Abbildung 1: Entwicklung der Kloake. Der Pfeil deutet den Weg des absteigenden Septum
urorectale an. Aus: Sadler, Langman 2008. Medizinische Embryologie. 11. Auflage [9]

Beim physiologisch entwickelten Menschen ist das Rektum im kleinen Becken lokalisiert und
liegt bis auf den oberen Anteil extraperitoneal. Es ist umliegend fixiert durch verschiebliches
Bindegewebe, welches eine Ausdehnung bei stuhlgefiillter Ampulle ermoglicht. Kaudal der
Ampulle schlieRt sich der Analkanal an, welcher durch das Geflige des Diaphragma pelvis zieht

und vom M. sphincter ani externus umschlossen wird (s. Abb. 2).



Das Sphinctersystem, welches malRgeblich fiir die Kontinenz verantwortlich ist, wird unter
anderem durch drei Systeme sowohl glatter, als auch quergestreifter Muskulatur gebildet [10].
Der glatte M. sphincter ani internus umgibt als Verstarkung der Ringmuskulatur des Rektums,
die oberen 2/3 des Analkanals. Dieser Muskel befindet sich in dauerhafter Kontraktion und
relaxiert nur bei der Defdkation. Der quergestreifte M. sphincter ani externus umgibt
klemmenartig den Analkanal von beiden Seiten. Dieser Muskel ladsst sich in drei Anteile
untergliedern: pars profunda, pars superficialis und pars subcutanea. Der M. sphincter ani
externus unterliegt der willkirlichen Kontrolle. Als dritter Muskel des muskuldren
Sphinctersystems ist der ebenfalls quergestreifte M. puborectalis zu nennen. Dieser bildet einen
Anteil des zum Beckenboden gehdrigen M. levator ani und entspringt oberhalb des M. sphincter
ani externus am Os pubis. Er verlauft schlingenférmig um das Rektum und zieht dieses bei
Kontraktion nach ventral. Dadurch wird die unterste Biegung des Anorektums in der
Sagittalebene, der Flexura perinealis, verstarkt, was einen zusatzlichen Verschluss des Rektums
beglinstigt.

Weiterhin tragt das Corpus cavernosum recti zum Kontinenzmechanismus bei. Dieses liegt in der
Wand der oberen 2/3 des Analkanals und wird arteriell von der A. rectalis superior versorgt.
Dieser Schwellkoérper fillt sich durch einen Blutriickstau, welcher durch Dauerkontraktion der
oben genannten Sphincteren ermdglicht wird. Somit kann ein gasdichter Verschluss des Darmes
gewadhrleistet werden.

Die Innervation des Anorektums erfolgt sowohl durch vegetative, als auch durch somatische
Nervenfasern. Der M. sphincter ani internus wird sympathisch durch Fasern aus dem Plexus
hypogastricus und Nn. splanchnici und parasympathisch durch Nn. splanchnici der
Rickenmarkssegmente S2-S4 innerviert. Des Weiteren erfolgt die somatische nervale
Versorgung des M. sphincter ani externus durch den N. pudendus und die des M. puborectalis

durch direkte Aste aus dem Plexus sacralis.
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Abbildung 2: Rektum und Analkanal. Aus: Schiinke, Schultke et al. 2007-2009. Prometheus
Lernatlas der Anatomie. 2. Auflage [11]

Die Stuhlkontinenz und der Defdkationsprozess erfolgen durch ein Zusammenspiel aller oben
genannten Strukturen. Gelangt Stuhl ins Rektum, wird dies (iber Dehnungsrezeptoren in der
Darmwand wahrgenommen und es erfolgt die Erschlaffung des M. sphincter ani internus gemaR
dem rektosphincterischen Reflex [12]. Dadurch wird der Druck auf den M. sphincter ani externus
groBer, was als Stuhldrang bewusst wahrgenommen wird. Durch die Relaxation des inneren
Sphincters kann der vendse Abfluss des Corpus cavernosum recti erfolgen, welches folglich
erschlafft. Soll der Darm entleert werden, konnen der duRere SchlieBmuskel und der M.
puborektalis willkirlich entspannt werden. Somit erweitert sich der Analkanal und die Flexura
perinealis wird begradigt. Die Defdkation unterstiitzend kann durch die Bauchpresse ein

zusatzlicher intraabdomineller Druck aufgebaut werden.



Soll der Stuhl zurtickgehalten werden, werden die willkirlich innervierten Mm. sphincter ani
externus und puborectalis angespannt. Die dehnbare Wand des Rektums reagiert mit
Relaxation, wodurch die reflektorische Entspannung des inneren Sphincters wieder entfallt.

Wichtige Faktoren fiir eine physiologische Kontinenz sind eine propulsive Peristaltik des
Rektums, die Compliance der Darmwand mit ausgepragtem Ruhetonus, die Kontraktilitdt der

glatten und quergestreiften Sphinctermuskulatur und eine intakte Sensibilitat [13].

1.3 Analatresie- klinisches Erscheinungsbild, neonatales Management
Die Diagnose der Analatresie sollte moglichst kurzfristig nach der Geburt im Rahmen der

Erstuntersuchung des Neugeborenen gestellt werden.

Eine pranatale Diagnose der Analatresie, vor allem im Rahmen der sonografischen
Feindiagnostik, ist oftmals nicht moglich [14]. Allerdings sind kardiale, renale und vertebrale
Fehlbildungen bei dieser Untersuchung wesentlich besser detektierbar. So kann das Risiko eines
entsprechenden Syndroms oder der VACTERL-Assoziation (siehe 1.4) abgeschatzt und postnatal

eine gezielte Suche nach einer Analatresie initiiert werden.

Bei der klinischen Untersuchung von Neugeborenen ist es von Bedeutung, auf folgende Aspekte
zu achten: Vorhandensein des Anus, Abweichung des Anus von der Mittellinie, GroRRe der analen
Offnung und Vorhandensein von Fistelungen, welche gegebenenfalls sondiert werden kénnen.
AulRerdem kann der Austritt von Mekonium, zum Beispiel aus der Urethra oder der Vagina, fir
das Vorhandensein einer Fistel sprechen. Mit einer perinealen Ultraschalluntersuchung lasst

sich die Distanz zwischen Rektumblindsack und Anus-Sollstelle ermitteln. [15]

Im Anschluss an die klinische Diagnose einer Analatresie ist eine ausfiihrliche Untersuchung des
Kindes innerhalb der ersten Lebensstunden notwendig, um potentiell lebensbedrohliche
Begleitfehlbildungen nicht zu Gbersehen [16]. Es empfiehlt sich ein Echokardiogramm zum
Ausschluss kardiologischer Anomalien, eine abdominelle Ultraschalluntersuchung zum
Detektieren einer Hydronephrose oder renaler Fehlbildungen, das Legen einer 6sophagealen
Sonde zum Ausschluss einer Osophagusatresie und eine Abdomen-Réntgen-Aufnahme zum
Ausschluss einer Duodenal-Atresie. Bei Madchen sollte auRerdem auf ein Vorliegen eines
Hydrokolpos geachtet werden. StandardmaBig wird des Weiteren mittels spinaler
Ultraschalluntersuchung oder MRT ein Tethered-cord ausgeschlossen. Zur genauen Diagnostik
des vorliegenden Typs der anorektalen Fehlbildung kann eine gekippte, seitliche Rontgen-
Aufnahme angefertigt werden, welche die Lagebestimmung des Blindsackes beziiglich der

Ebene des M. levator ani ermoglicht. Dabei ist es wichtig zu beachten, dass diese Aufnahme 16



bis 24 Stunden post partum aufgenommen wird, da sich in dieser Zeit das Colon durch
intraluminale Gasproduktion erst ausdehnen muss, um im Réntgenbild ausreichend sichtbar zu

werden [16].

1.4 Analatresie- Epidemiologie und Begleitfehlbildungen

Anorektale Fehlbildungen prasentieren sich mit einer Pravalenz von 3 bis 5,2 pro 10.000
Geburten [17-19]. Verschiedene epidemiologische Studien zeigten jeweils eine Jungenlastigkeit
von 1,15:1 bis 2:1 [17, 20-22]. Des Weiteren ist das mannliche Geschlecht eher assoziiert mit
hohen Formen der Analatresie, welche ein haufigeres Auftreten von Begleitfehlbildungen

aufweisen als tiefe Formen [17, 20, 21].

Die Haufigkeit, mit welcher Begleitfehlbildungen auftreten, variiert zwischen 45,2% - 67% [20—
22]. Die damit verbundenen kongenitalen Anomalien sind, nach ihren Organgebieten eingeteilt,

in Tabelle 1 gezeigt.

Tabelle 1

Hdéufigkeit kongenitaler Begleitfehlbildungen

Kongenitale Anomalie Begleitfehlbildungen in % Quellen
urogenital 21,3-43 [17, 20-22]
vertebral 11,2 -28 [20, 22]
Vesicourethraler Reflux 2-31 [20, 23]
gastrointestinal 9-24 [17, 20-22]
cardiovaskular 8,6 -21 [17, 20-22, 24]
zentralnervose 5,7-15 [17, 21]
Extremitaten-assoziiert 16 [21]
Rickenmark-assoziiert 8 [20]
Respirationstrakt-assoziiert 4,6-5 [17, 21]
tracheo6sophageal 6 [20]

Neben organbezogenen Fehlbildungen wird bei anorekalen Malformationen eine Assoziation
mit chromosomalen Anomalien beschrieben. In einer Studie von Cuschieri et al. von 2002
wurden bei insgesamt 1846 Kindern eine Haufigkeit von 11% fiir chromosomale Mutationen
gefunden [25]. Dabei waren die Trisomie 13, 18 und 21 bei Kindern mit Analatresie 30-, 90- und
15-mal hoher als in der Normalbevélkerung. Das Down-Syndrom tritt in 1,9-2,1% aller

anorektalen Fehlbildungen auf, vor allem bei Formen ohne Fistel [21, 25]. Des Weiteren ist eine



Vielzahl von Syndromen bekannt, bei welchen ein gehauftes Vorkommen anorektaler

Fehlbildungen vermerkt wird.

Eines davon ist die VACTERL-Assoziation, welche als Akronym fiir die verschiedenen Gruppen
von Malformationen mit gehauftem gemeinsamen Auftreten steht (im Englischen). Treten
mindestens 3 der folgenden Kategorien von Fehlbildungen gemeinsam bei einem Patienten auf,
spricht man von einer Zugehorigkeit zum genannten Syndrom: vertebrale Defekte, Analatresie,
Herzfehler, tracheo-0sophageale Fisteln, renale Anomalien und Fehlbildungen der Gliedmalien
[26]. In oben genannter Studie von Cuschieri et al. fand sich die VACTERL-Assoziation mit

mindestens drei der aufgezahlten Fehlbildungen bei 9,8% von 1846 Kindern mit Analatresie [25].

In der Literatur finden sich auBerdem Angaben zu weiteren seltenen Syndromen, welche mit
anorektalen Fehlbildungen assoziiert sind. Diese seien hier nur erwahnt: Currarino- [27],
Pallister-Hall- [28], FG- [29], Katzenaugen- [30] und Townes-Brocks-Syndrom [31], sowie in

Assoziation mit einer Sirenomelie [32].

1.5 Klassifikation anorektaler Fehlbildungen

Die Analatresie oder Ubergreifender die anorektalen Malformationen (ARM), beinhalten ein
weites Spektrum an Fehlbildungsformen, welche sich unter anderem in ihrer Prognose
unterscheiden. Voraussetzung fiir die Planung des therapeutischen Procedere ist neben dem
Verstandnis des physiologischen Kontinenzmechanismus, auch die Kenntnis Uber die
unterschiedlichen Typen der Anomalien. Dahingehend ist eine Klassifikation der Analatresie flr

die Planung des operativen Managements hilfreich.

Im Jahre 1984 tagte eine internationale Kommission und entwarf die Wingspread-Klassifikation
fir anorektale Fehlbildungen. Dabei wurden die Variationen geschlechtsspezifisch getrennt und
in hohe, intermedidre und tiefe Formen eingeteilt, mit speziellen Untergruppen fiir kloakale und
seltene Fehlbildungen [5]. Die tiefen Formen der Analatresie wurden unterteilt in anovestibulare
Fisteln bei Madchen und fiir beide Geschlechter als anocutane Fisteln und Analstenose. Die
intermediaren Fehlbildungen wurden untergliedert in rektovestibuldre und rektovaginale
Fisteln bei Madchen, rektobulbare Fisteln bei Jungen und geltend fiir beide Geschlechter in
anale Agenesie ohne Fistel. Die hohen Formen der Analatresie wurden aufgeteilt in anorektale
Agenesie mit und ohne Fistel und rektale Atresie (s. Tab. 2 und Abb. 3). Der kloakalen
Fehlbildung bei Madchen kommt eine gesonderte Rolle zu, da diese je nach Lange des kloakalen

Kanals allen drei Kategorien entsprechen kann.
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Abbildung 3: lllustration der Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen von 1984 [33]

Die Unterteilung der anorektalen Fehlbildungen in hohe, intermediare und tiefe Formen erfolgte

anhand anatomischer Strukturen wie der Pubococcygeal-Linie, der gedachten Verbindung
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zwischen dem Oberrand des Os pubis und dem Os coccygeum, entlang welcher der M. levator
ani entspringt. Malformationen, welche oberhalb dieser Linie liegen, gelten als ,,hoch”, wahrend
die darunter liegenden Formen als ,tief” oder ,intermediar” bezeichnet wurden [6]. Des
Weiteren bildet der unterste Punkt des konisch zulaufenden M. levator ani den sogenannten I-
Punkt. Alle zwischen dem I-Punkt und der pubococcygealen Linie endenden Rektumstiimpfe

wurden als ,,intermediar” bezeichnet.

Tabelle 2

Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen (Wingspread-Klassifikation 1984) [5]
Hoéhe der Fehlbildung mdnnlich weiblich

Hoch anorektale Agenesie anorektale Agenesie

rektoprostatische urethrale Fistel —mit rektovaginaler Fistel

ohne Fistel ohne Fistel

Rektalatresie Rektalatresie
Intermediar rektobulbare urethrale Fistel rektovestibuldre Fistel

Analagenesie ohne Fistel rektovaginale Fistel

Analagenesie ohne Fistel

Tief anocutane (perineale) Fistel Anovestibulare Fistel

Analstenose anocutane (perineale) Fistel
Analstenose

sonstige Seltene Malformationen Kloakale Fehlbildungen

Seltene Malformationen

Die Wingspread-Klassifikation von 1984 war in gewissem MalfSe auch ausschlaggebend fiir die
Wabhl der chirurgischen Operationsmethode: fiir hohe und intermediare Malformationen bietet
sich die posterior sagittale Anorektoplastik nach Pefia und De Vries [7] an, wahrend
Malformationen, die unterhalb des I-Punktes enden, mit einer einfacheren perinealen

Anndherung therapiert werden kénnen [6].

Pefia zog es in einer grofReren Outcome-Studie von 1988 [34] vor, sich von der Unterteilung nach
Wingspread zu trennen und die anorektalen Malformationen geschlechtsspezifisch gegliedert
nach dem jeweilig vorherrschenden Fisteltyp und der Lokalisation des Blindsackes zu
kategorisieren. Defekte bei Jungen wurden untergliedert nach perinealen, bulbaren,
prostatischen und vesikalen Fisteln, Analatresie ohne Fistel, rektaler Atresie und Analstenose.
Bei Madchen wurde unterschieden zwischen perinealer und vestibularer Fistel, Fehlbildungen

ohne Fistel, kloakalen Fehlbildungen, Rektalatresie und Analstenose. Der Autor duBerte sich

9



auBerdem kritisch zur Einteilung nach Wingspread 1984, da diese mit ihrer Gruppierung in hohe,
mittlere und tiefe Formen der Analatresie Defektformen vereinen wirden, welche ein ganz

anderes Potential flr anale Kontinenz haben wiirden.

Um ein vergleichbares Klassifizierungssystem zu entwerfen, wurde im Jahre 2005 die
internationale Krickenbeck-Klassifikation veroffentlicht [6]. Darin einigte man sich darauf, dass
zwar die Unterteilung nach Wingspread hilfreich sei fir die Wahl der chirurgischen
Operationsmethode, verabschiedete aber dennoch ein neues Konzept zur Untergliederung der

anorektalen Fehlbildungen (s. Tab. 3).

Tabelle 3
Internationale Klassifikation der Anorektalen Fehlbildungen nach Krickenbeck 2005 [6]
Wesentliche klinische Gruppen Seltene Varianten

Perineal (kutane) Fistel | Pouch-Kolon
Rektourethrale Fistel | Rektalatresie/ -stenose
-prostatisch | Rektovaginale Fistel

-bulbar | H-Fistel

Rektovesikale Fistel | Andere
Vestibuldre Fistel
Kloake
Keine Fistel

Analstenose

1.6 Operative Therapie der Analatresie

Pefia und De Vries stellten 1982 das bis heute gdngige operative Verfahren zur Korrektur der
Analatresie vor [7]. Der Operationsvorgang soll hier nur im Uberblick geschildert werden:

Die posterior-sagittale Anorektoplastik basiert auf einer kompletten Freilegung des anorektalen
Gebietes durch einen medianen Sagittalschnitt vom Os sacrum zum Analgribchen. Dieses kann
durch Elektrostimulation des M. sphincter ani externus lokalisiert werden. AnschlieRend wird
entlang der Mittellinie in die Tiefe prapariert, um neurovaskulare Strukturen zu schonen.

Der Rektumblindsack wird sagittal eroffnet, mit Haltefaden fixiert und ein abgehender
Fistelgang exploriert. AnschlieRend erfolgt die Trennung von Rektum und Urethra. Dies
erfordert besonderen Aufwand, da beide Strukturen eng aneinander liegen und sich vor allem
im oberen Teil eine gemeinsame Wand teilen kénnen. Im Anschluss wird der Fistelgang

abgesetzt und Ubernaht.
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Im Falle einer starken Dilatation des Darmes, ist eine Verjingung notwendig. Das Darmlumen
sollte dabei nicht mehr als 5-12mm messen. Anschliefend kann das Rektum durch die
Levatorplatte gezogen und fixiert werden. Abschlieend gilt es, den Anus genau im Zentrum des
Analgribchens, umgeben vom M. sphincter ani externus anzulegen.

Der Grundsatz dieses Verfahrens soll fir alle Formen der Analatresie angewendet werden
konnen [35]. Die operative Korrektur kloakaler Fehlbildungen ist jedoch komplexer und soll hier

nicht abgehandelt werden.

1.7 Postoperative Ergebnisse

Durch die Einfiihrung der PSARP (posterior-sagittale Anorektoplastik) konnten im Vergleich zu
vorhergehenden Operationsmethoden wesentlich bessere postoperative Ergebnisse beziglich
der Kontinenz erreicht werden [36]. Allerdings kam es zu hdufigerem Auftreten von Obstipation
[36, 37].

Etwa 75% aller Kinder mit Analatresie erlangen eine willentliche Darmentleerung. Bei ca. 50%
tritt jedoch regelmaRiges Stuhlschmieren auf [1]. Die meisten Kinder weisen nach operativer
Korrektur gestorte Ablaufe der Defdkation auf und nahezu alle haben abnormale anorektale
Kontinenzmechanismen [38].

Als Griinde fiir diese gestorten Mechanismen sind mehrere Punkte zu nennen. Zum einen treten
bei Kindern mit Analatresie haufig Storungen der Nervenplexus in der Darmwand auf [39, 40].
In 100 rektalen Biopsien der Fistelgange liel3 sich in einer Studie von Martuciello et al. in 81,8%
der Falle eine pathologische nervale Versorgung nachweisen [41].

Bei Kindern mit Analatresie liegt eine pathologische Anatomie vor, welche bei operativer
Manipulation zusatzlich in Mitleidenschaft gezogen werden kann. So sind Nervenfasern, welche
essentiell fir die Innervation der Muskeln und die Sensibilitat sind, wesentlich zarter ausgebildet
und lassen sich bei operativer Mobilisierung des Rektums leicht verletzen [42].

Ein weiterer Grund fiir abnormale Kontinenzmechanismen ist in der pranatalen Dilatation des
blind endenden Darmes zu finden [43]. Die Dehnung der Darmwand kann zur Beeintrachtigung
parasympathischer und intramuraler Nerven flihren, welche notwendig fir kontraktile
Vorgdnge sind. Weiterhin verfiigen Patienten mit Analatresie oftmals Ulber eine
unterentwickelte unwillklrliche und quergestreifte, willkiirliche Sphinctermuskulatur. Damit
diese Muskeln ihre Rolle beziglich der Kontinenz ausfiihren konnen, ist aullerdem ein
funktionierendes sensibles Nervensystem notwendig, da der Stuhldrang erst wahrgenommen

werden muss. Diese sensiblen Nervenfasern sind ebenfalls oft unterentwickelt [38].
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2 ZIELE

Trotz moderner Operationsverfahren kann bei einer Analatresie eine physiologische Defdkation
und Kontinenz nur teilweise erreicht werden. Es konnen abhangig von der Ausprdagung der
Anomalie und dem Vorhandensein moglicher Begleitfehlbildungen Defizite in der Kontinenz

auftreten, welche das tagliche Leben der Patienten pragen.

Diese Arbeit untersucht das betroffene Patientengut der Kinderchirurgie des

Universitatsklinikums Halle beziglich folgender Fragen:

1. Wie héaufig treten die Unterformen der Analatresie auf? Sind anorektale Fehlbildungen
haufig mit weiteren Fehlbildungen vergesellschaftet?

2. Unterscheiden sich die hohen, mittleren und tiefen anorektalen Fehlbildungen hinsichtlich
objektivierbarer anorektaler Sphincterfunktion?

3. Welche Unterschiede zwischen kontinenten und inkontinenten Patienten lassen sich
ermitteln? Lassen sich mit der anorektalen Manometrie gezielte Aussagen (iber den Einfluss
von Defekten der einzelnen Sphinctermuskeln auf die Kontinenz treffen?

4. Wie haufig tritt Obstipation bei Patienten mit Analatresie auf? Kann man anhand der

anorektalen Manometrie funktionelle Defizite nachweisen?
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3 MATERIAL UND METHODEN

Im Mittelpunkt dieser Arbeit steht die Erhebung der Kontinenz bei Patienten mit Analatresie
nach operativer Korrektur. Dazu wurde eine anorektale Manometrie durchgefiihrt und
Fragebdgen flr Kontinenz und Obstipation erhoben. Dies erfolgte entsprechend der
routinemaRigen Nachuntersuchung von Kindern mit Analatresie in der Kinderchirurgie der

Universitatsklinik Halle.

3.1 Material

3.1.1 Patientendaten

Die Untersuchungen fanden am Patientengut der Kinderchirurgie der Universitatsklinik Halle
(Saale) statt. Zur Erfassung aller Patienten mit der Diagnose ,,Analatresie” wurden die Datenbank
des Universitatsklinikums und das Stationsregister der Kinderchirurgie verwendet. Es wurden
alle Patienten im Zeitraum von Juni 1990 bis Oktober 2014 erfasst. Die Akten der 49 erfassten
Patienten wurden beziiglich der folgenden Einschlusskriterien analysiert:

- gesicherte Diagnose einer Analatresie, mit oder ohne Fistel

Folgende Ausschlusskriterien wurden festgelegt:

- erste Vorstellung im Universitatsklinikum Halle zur Behandlung von Komplikationen (Primar-
Operation in anderer Einrichtung erfolgt)

- unzureichende Aktenlage

3.1.2 Kontinenz- Score der deutschen Arbeitsgemeinschaft fiir Koloproktologie (CACP-
Score)

Der Fragebogen (Abb. 13, s. Abbildungsanlagen) beinhaltet acht Fragen zu Stuhlfrequenz,

Stuhlkonsistenz, Verspliren von Stuhldrang, Unterscheidungsfahigkeit zwischen Winden und

Stuhl, Kontrollfahigkeit der Defdkation, Auftreten von Stuhlabgdngen, verschmutzter

Unterwdsche und die Einnahme von Medikamenten oder Didten zur Stuhlregulation. Es kann

eine Gesamtpunktzahl von maximal 16 Punkten erreicht werden. Je héher die Endpunktzahl ist,

desto besser ist die Kontinenz bewertet [44].

3.1.3 Cleveland Clinik Obstipations Score (CCOS)
In diesem, aus acht Fragen bestehenden Fragebogen (Abb. 14, siehe Abbildungsanlagen), wird

nach Anzeichen einer Obstipation gefragt. Es werden die Stuhlfrequenz, Auftreten von
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Bauchschmerzen, unvollstiandiger Entleerung, Schmerzen beim Stuhlgang, durchschnittlicher
Dauer eines Toilettenganges, Unterstiitzung der Stuhlentleerung, Zahl der Toilettengange ohne
Erfolg und die Dauer der chronischen Obstipation beleuchtet. Es kénnen in diesem Score
maximal 26 Punkte erreicht werden [44]. Je mehr Punkte in Addition resultieren, desto schwerer

ist die Obstipation.

3.1.4 Rektoanale Heliumperfusionsmanometrie - Aufbau des Messplatzes und Messprinzip

Der Messplatz stellte sich wie folgt zusammen:

- Untersuchungsliege mit anwinkelbarem Kopfteil und Unterlage

- 2 Manometrie-Katheter

- UMS 5- universelles Manometriesytem mit angeschlossener Helium-Gasflasche und
Druckwandler

- automatische Rickzugsmaschine der Firma Wiest

- PC mit Software UMSview fiir Rektoanalmanometrie und Excel 2013, angeschlossener
Farbdrucker

- 100ml Blasenspritze

Nach Offnung des Ventils des Gasbehilters strémt Helium mit 2 bar zum Manometriegerat und
wird nach Durchlaufen sogenannter , kritischer Diisen” auf einen konstanten Flow von 5ml/min
reguliert. Vor der Messung erfolgt eine Nullpunkteinstellung auf den atmosphérischen Druck.
Der Druck in den Kanalen wird durch einen Analogdigitalwandler in digitale Daten libersetzt und
an den Computer mit der entsprechenden Software gesendet. Wird der Ausstrom des Gases an
den Kanaloffnungen der Messkatheter behindert, fihrt das zu einem Rickstau im System. Dies
wird durch den genannten Analogdigitalwandler als steigender Druck libersetzt und kann im

Computersystem ,UMSview fiir Rektoanalmanometrie,, graphisch dargestellt werden.

Fir den Ruhedruck- und Kneifdruckversuch wurde ein 8-Kanal-Katheter (MED 2280 der Firma
medi plus) mit einem AuBendurchmesser von 3,9mm verwendet. Alle 8 Kandle miinden auf
einer Hohe 3cm proximal der Katheterspitze in einem Winkel von 45° zum Mittelpunkt des
Querschnittes (s. Abb. 4). Kanal 1 wird durch eine, entlang des gesamten Katheters verlaufende,
longitudinale blaue Linie markiert und entspricht beim Patienten nach Anschluss an das

Manometriegerat 6:00 Uhr in Steinschnittlage.
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Abbildung 4: MED 2280 der Firma medi plus. Pfeile markieren Offnungen der Messkanile
proximal der Sondenspitze

Abbildung 5: medi plus 2381 R mit distalem Ballon auf Messsondenspitze. Pfeile markieren
zirkular versetzte Messkanalmindungen

Zur Bestimmung des rektoanalen Inhibitionsdruckes wurde ein Katheter verwendet, welcher am
distalen Ende einen Gummi-Ballon mit einer maximalen Fillmenge von 100ml aufweist (medi
plus 2381 R). Die 8 Kandle miinden nicht auf einer Héhe, sondern sind jeweils im Abstand von
0,5 cm zirkuldr versetzt. Wenn also Kanal 1 bei 3 cm proximal der Katheterspitze mindet, so

liegt die Offnung von Kanal 2 bei 3,5cm und um 45° im Uhrzeigersinn versetzt (s. Abb. 5).

Beide Messsonden sind Einmalkatheter, haben eine Gesamtlange von 90cm und verfiigen liber
eine Skalierung in 1cm-Absténden.
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3.2 Methoden

3.2.1 Datenerfassung

Die Datenerhebung der 49 Patienten stiitzt sich auf die Krankenakten der Kinderchirurgie der
Universitatsklinik Halle. Retrospektiv wurden aus diesen Akten folgende Informationen
gesammelt: gesicherte Diagnose einer Analatresie, Nebenerkrankungen, Geburtsdatum,
Geschlecht, Familienanamnese beziiglich Fehlbildungen, Schwangerschaftsdauer und -
besonderheiten, Geburtsparameter (Gewicht, Korperlange, Kopfumfang, APGAR-Werte),
Begleitfehlbildungen, Diagnose chromosomaler Anomalien, Krankheitsverlauf wahrend des
klinischen Aufenthaltes, Kontaktdaten der Eltern und der behandelnden Haus- und Kinderéarzte.

Im Besonderen wurden folgende Variablen untersucht:

- Form der Analatresie mit oder ohne Fistel, Art der Fistel

- Distanz des Rektums zum Analbereich

- Auffalligkeiten im Sakralbereich

- operative Therapie: Anlage, Verschluss und Korrektur eines Enterostomas, Form der Anus-
Rekonstruktion mit OP-Datum und Operateur, Weite des Neoanus intraoperativ und nach
Bougierung

- Komplikationen im klinischen Verlauf und Folgeoperationen

- Daten aus bereits erfolgten Nachuntersuchungen

Insgesamt wurden die Ergebnisse von 17 Patienten hinzugezogen, die im Rahmen einer

klinischen und manometrischen Nachuntersuchung erhoben worden sind.

3.2.2 Patientenuntersuchung und Ausfiillen von Kontinenz- und Obstipationsfragebégen
Vor Beginn der Untersuchung erfolgte eine Aufklarung von Patienten und Eltern. Darauffolgend
wurden zusammen mit den Eltern und deren Kindern die Kontinenz- und

Obstipationsfragebogen ausgefiillt.

Im Anschluss an das einleitende Gesprach erfolgte eine Inspektion des Anus des betroffenen
Kindes. Dabei wurde Augenmerk auf die Struktur des Anus, Operationsnarben und die

umgebenden Hautverhaltnisse gelegt.

3.3 Untersuchungsablauf der rektoanalen Heliumperfusionsmanometrie
Vor Beginn der Messung wurden das Manometriegerat und die jeweiligen Katheter auf ihre

Durchlassigkeit gepriift. Dafiir wurde der Helium-Durchfluss gedffnet und jeder Kanal mit einem
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Finger zugehalten. Dies sollte zu einem unmittelbaren steilen Anstieg der Messkurve in der

Dokumentationssoftware am PC fihren.

Bei jedem Probanden wurden nach Moglichkeit 3 Ruhe- und Kneifdruckversuche durchgefiihrt.
AnschlieBend erfolgte die Ermittlung des rektoanalen Inhibitionsdruckes. Die Messungen
erfolgten Uberwiegend in Riickenlage des Patienten. Vor Einflihrung des ersten Katethers fir
den Ruhe- und Kneifdruckversuch, erfolgte eine Kalibrierung des Manometriegerates.
AnschlieBend wurde die Sonde etwa 10cm ins Rektum vorgeschoben und 30 Sekunden
abgewartet, bis sich der intrarektale Druck zu einer ruhigen Kurve eingependelt hat. Hier war es
wichtig, dass der Patient moglichst entspannt lag. Verhaltensweisen wie Sprechen, Lachen oder
Husten fiihren zu Artefakten und sollten nach Beginn der Messaufzeichnung moglichst

unterlassen werden. Die Messungen erfolgten stets ohne den Einsatz von Sedativa.

Der Messablauf teilte sich auf in den Ruhedurchzug, den Kneifdurchzug und die Messung der
reflektorischen Internusrelaxation (entspricht dem rektoanalen Inhibitions-Reflex). Beim Kneif-
und Ruhedurchzug wurden jeweils die Sphincterlange, der Druck im Rektum, der Druck in der
Sphincterzone, die Druckamplitude des Sphincterbereiches und die Entfernung des maximalen

Sphincterdruckes zum Anus bestimmt.

3.3.1 Ruhedurchzug
Der Ruhedurchzug erfolgte am moglichst entspannten Patienten, welcher keine willkirlichen

Kontraktionen vollfuhrt.

Fiir die Messung wurde der oben beschriebene Katheter verwendet, bei dem alle 8 Kanale
einheitlich 3 cm proximal der Sondenspitze zirkuldar miinden (MED 2280 der Firma medi plus).
Zu Beginn wurde der Katheter bis zur 10 cm-Markierung vorgeschoben und 30 Sekunden
abgewartet, bis der Darm adaptieren konnte. Nachdem die Werte aller acht Kandle stabile
Druckverhiéltnisse zeigten, wurde die Aufzeichnung begonnen. Der untersuchte Patient wurde
angewiesen moglichst entspannt zu liegen und keine willkiirlichen Sphincterkontraktionen
durchzufiihren. AnschlieRend wurde die automatische Rickzugsmaschine aktiviert, mit einem

kontinuierlichen Zug von Imm/Sekunde.

3.3.2 Kneifdurchzug
Der Kneifdurchzug entspricht der Messung der rektoanalen Druckwerte bei maximaler

willkirlicher Kontraktion der Sphinctermuskulatur.
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Der Untersuchungsaufbau entspricht dem des Ruhedurchzugs. Es wurde derselbe Messkatheter
verwendet. Zu Beginn des Durchzuges bekam der Patient das Kommando, ,,den Po so fest wie
moglich zusammenzukneifen”. Dabei sollte jedoch nur die anale Sphinctermuskulatur
kontrahiert und kein zusatzlicher Druck durch die gluteale Muskulatur aufgebaut werden.
AulRerdem wurde bei der Messung darauf geachtet, dass der Patient weder die Knie
zusammenkneift, noch den Po von der Unterlage abhebt oder die Luft anhédlt, um eine

Verfalschung der Messwerte zu vermeiden.

3.3.3 Rektoanaler Inhibitions-Reflex (RAIR)
Der rektoanale Inhibitionsreflex (als Synonym des rektosphincterischen Reflexes oder der
reflektorischen Internusrelaxation, kurz: RAIR) spiegelt den Ablauf des physiologischen

Kontinenzmechanismus wider (siehe 1.2).

Fiir die Messung wurde ein spezieller Katheter verwendet (medi plus 2381 R), bei welchem die
Messkandle zirkuldr versetzt um die mit einem Ballon versehene Sondenspitze miinden (siehe
3.1.3). Zu Beginn der Messung wurde die Sonde mit nicht gefilltem Ballon ins Rektum
vorgeschoben und anschlieBend unter manometrischer Ableitung in den Hochdruckbereich
zuriickgezogen, sodass man davon ausgehen konnte, dass die Messkanale der Sonde im Bereich
der Sphinctere lagen. Im Anschluss wurde schrittweise Luft in Schritten von je 10mlin den Ballon
gepumpt. Die erste Messung erfolgte mit einem Fillvolumen von 10ml, die 5. Messung erfolgte
mit 50ml. Zwischenzeitlich wurde bis zum nachsten Volumenreiz jeweils 30 Sekunden
abgewartet, bis sich der Darm erneut adaptierte. Voraussetzung ist auch hier wieder die
groRtmogliche Entspannung des zu Untersuchenden und das Unterlassen von willkirlicher
Sphincterkontraktion. Gaben die Patienten die Schmerzen an, so wurde auf weitere Messungen
verzichtet. Als positive Auslosung des RAIR gilt das Absinken des Sphincterruhedruckes um

mindestens 50% des Ausgangswertes.

34 Nachbereitung der Messvorgdinge- Erlduterung der erhobenen Messwerte
Im Anschluss an die Beendigung der Messdurchlédufe erfolgte die Auswertung der Messkurven

mittels der Software UMSview fur Rektoanalmanometrie.
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3.4.1 Intrarektaler Druck und Sphincterdruck

Der intrarektale Druck entspricht dem Druck, der gemessen wird, nachdem die Sonde ins
Rektum vorgeschoben wurde. Wahrend des kontinuierlichen Riickzuges wandert die Sonde
anschlieBend durch den Hochdruckbereich, der durch das Zusammenspiel der
Sphinctermuskulatur erzeugt wird. An diesem Punkt wird der Sphincterdruck gemessen. Diese
Werte wurden jeweils fir den Ruhedurchzugs-Versuch und fiir den Kneifversuch ermittelt. Es
resultieren also der Rektumruhedruck, Sphincterruhedruck und der maximale Sphincterdruck.

Alle Messwerte werden in mmHg angegeben.

Bei der softwaregestitzten Auswertung der Messkurven wird zunachst der Ruhedruck auf den

entsprechenden Messkurven markiert und durch den Cursor horizontal markiert.
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Abbildung 6: Beispielbild zur Auswertung der Messkurven bei Ruhedurchzug. Abgebildet sind
Ausschnitte von 3 der insgesamt 8 Messkurven. Das gelbe Feld markiert das Rektum. pRektRDP=
intrarektaler Druck im Ruhedruckprofil. Der rote Bereich markiert den Sphincterbereich.
SaniRDP= Sphincter ani- Bereich im Ruhedruckprofil. pSaniRDP= maximaler Druck im Sphincter
ani-Bereich beim Ruhedruckprofil
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AnschlieBend wird der Sphincterbereich markiert (s. Abb. 6). Die von der Manometrie-Software
ermittelten maximalen Sphincterdriicke wurden automatisch in ein Tabellenkalkulations-
Programm (bertragen. Der jeweilige Druck wird als Durchschnitt der Messwerte aller acht
Kanale berechnet. Wurde der jeweilige Test insgesamt dreimalig durchgefiihrt, so wurde aus

diesen drei Durchldufen ebenfalls der Mittelwert berechnet.

3.4.2 Distanz des maximalen Sphincterdruckes zum Anus

Sobald die Offnungen der Messkanile an der Sonde den Analkanal verlassen, sinkt der
gemessene Druck unter den Rektumruhedruck bzw. auf negative Werte. Dieser Punkt wird als
Ende des Druckprofils gewertet und ldsst zu, dass die Entfernung des maximalen

Sphincterdruckes zum Anus gemessen werden kann.

3.4.3 Funktionelle Analkanalldnge

Diese ist definiert als die Strecke, bei welcher der gemessene Druck mindestens 5 mmHg grolRer
ist, als der Rektum-Ruhedruck. Sie wurde als Mittelwert der jeweiligen Ruhedruck- und
Kneifdruckversuche berechnet und in Millimetern angegeben. Zu beachten ist, dass die

funktionale Analkanallange nicht der anatomischen Analkanallange entspricht.

3.4.4 Darstellung eines dreidimensionalen Vektormodells und Volumenberechnung

Nachdem die Kurvenverlaufe fiir den Ruhe- und Kneifdurchzug analysiert wurden, erfolgte die
softwaregestiitzte Darstellung des Sphincterbereiches in Form eines dreidimensionalen
Gittermodells. Je nach GroRRe des jeweils gemessenen Druckes wurde flr jeden Messwert, der
von den acht Kanalen gemessen wurde, ein Vektor erstellt. Diese wurden gemald der zirkuldaren
Verteilung der Sondenausgdange am Katheter in einem Winkel von je 45° um einem Mittelpunkt
angeordnet. Somit entstand ein Querschnitt mit oktaedrischer Form. Diese Querschnitte
wurden mit einer Segmentlange von 1mm zusammengefiigt, wodurch ein Drahtgittermodell
entstand (s. Abb. 7). Aus diesem Modell lassen sich die Sphincterlange und das Druckvolumen

des Sphincters berechnen. Das Volumen wurde in mmHg? x mm angegeben.

Da die Messwerte, aus denen das dreidimensionale Modell berechnet wird, genauso
angeordnet sind, wie die Kanaléffnungen bei der Durchfihrung der Ruhe- und

Kneifdruckversuche, ist eine raumliche Orientierung moglich. Kanal 1 entspricht dabei 6 Uhr in
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Steinschnittlage des untersuchten Patienten (Kanal 3 entspricht 9 Uhr, Kanal 5 entspricht 12 Uhr,

Kanal 7 entspricht 3 Uhr, usw.).

Die dreidimensionale Darstellung erlaubt die Einschdatzung der Symmetrie der

Sphincterkontraktion.

Das Vektormodell und die rektale Volumenberechnung wurden fir intraindividuelle
Verlaufskontrollen der Patienten verwendet. Auf Grund fehlender Standardisierung (u.a. keine

einheitlich lange Messlange im Analkanal) waren interindividuelle Vergleiche nicht moglich.

K5

Rektum

K2 K8

K1

Abbildung 7: 3D Druckmodell der anorektalen Manometrie. K1-8 markiert die Lage der
jeweiligen Messkandle. Die rote Linie entspricht den maximalen Druckwerten.
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3.5 Statistik
Die Daten wurden in Microsoft© Office Excel 2013 gesammelt und mit IBM© SPSS Statistics

(Version 21) statistisch ausgewertet.

Als Effektschatzer wurden die Odds-Ratio, das relative Risiko und die Mittelwertdifferenz
verwendet und jeweils mit 95% Konfidenzintervallen angegeben (in eckigen Klammern). Die
Priifung der Unterschiede erfolgte bei intervallskalierten abhangigen Variablen mit dem t-Test
flir unabhdngige Stichproben. Bei multiplen Vergleichen wurde in der Interpretation der
Ergebnisse die Bonferroni-Korrektur beriicksichtigt. Fir die manometrischen Messwerte und die

erreichte Endpunktzahl im CACP wurde der Korrelationskoeffizient nach Pearson bestimmt.

Fiir eine statistische Signifikanz wurde ein (alpha)-Fehler von <0,05 akzeptiert.
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4 ERGEBNISSE

4.1 Ubersicht der Patienten mit Analatresie

Insgesamt erhielten 49 Patienten eine operative Korrektur der Analatresie in der Klinik flr
Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle (Saale) im Zeitraum von Juni 1990 bis Oktober
2014. Zwei Patienten (4%) mussten auf Grund von fehlenden Daten (u.a. bezliglich Form der
Analatresie, Operationsmethode und Begleitfehlbildungen) ausgeschlossen werden. Bei beiden
Patienten waren die Krankenakten unvollstandig, wobei ein Patient im Ausland voroperiert
wurde und es dadurch zu Informationsverlusten kam. Die Ermittlung und Auswertung weiterer
Daten erfolgte bei den 47 Patienten. Insgesamt nahmen 17 Patienten zusatzlich an einer

Nachuntersuchung teil (s. Abb. 8).

49 Patienten entsprechen Zeitraum Juni 1990 — Oktober 2014

Einschlusskriterien

Ausschluss von 2 Patienten

(unvollstindige Akten)

47 Patienten weisen keine .| retrospektive Auswertung

L

Ausschlusskriterien auf der Patientendaten

A J

17 Patienten als Teilnehmer der

Nachuntersuchung
Yy k4
2 Patienten mit Daten aus 15 Patienten mit Daten von
frither stattgefundenen anorektaler Manometrie und
MNachuntersuchungen Fragebtigen

Abbildung 8: Gruppierung des Patientengutes mit Analatresie der Kinderchirurgie des
Universitatsklinikums Halle (Saale) von Juni 1990- Oktober 2014

Die Geschlechterverteilung war insgesamt (unter Beriicksichtigung der ausgeschlossenen

Patienten) mit 55% (n=27) zu 45% (n=22) jungenlastig.
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4.2 Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen

Orientiert an der Krickenbeck-Klassifikation [6], wies der GroRteil der betroffenen Patienten mit

34% eine perineale Fistel auf (n=16) (s. Tab. 4). Am zweit- und dritthdufigsten traten

rektourethrale (19,2%) und vestibuldre Fisteln (17%) auf. Bei den Jungen waren mit 33,3%

Uberwiegend rektourethrale Fisteln vorzufinden. Madchen prasentierten mit 45% am haufigsten

perineale Fisteln.

.\r/ztr’:;:z:g der Fehlbildungen gemdf3 der Krickenbeck-Klassifikation von 2005 [6]

Hauptgruppen M W gesamt (%) | Seltene Varianten M W gesamt
(%)

Perineale 7 9 16 (34,0%) | Pouch-Kolon 0 0 0

(kutane) Fistel

Rektourethrale 9 0 9 (19,2%) | Rektalatresie/- 0 0 0

Fistel stenose

Rektovesikale 4 0 4 (8,5%) Rektovaginale Fistel 0 1 1(2,1%)

Fistel

Vestibulare Fistel 0 8 8 (17,0%) | H-Fistel 0 0 0

Kloake 0 1 1(2,1%) Andere 0 0 0

Keine Fistel 6 1 7 (14,9%)

Analstenose 1 0 1(2,1%)

M= mannlich, W= weiblich

Tabelle 5 zeigt die Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen gemal der Wingspread-

Klassifikation. Bei den hohen Fehlbildungen lGiberwogen die mannlichen Patienten mit 90%. Im

untersuchten Patientengut war bei weiblichen Patienten mit 47,4% am haufigsten tiefe Formen

einer anorektalen Fehlbildung vorzufinden. Das Geschlechterverhaltnis bei den tiefen

Fehlbildungen war ausgeglichen.

Der eine Fall einer kloakalen Fehlbildung wurde in den folgenden Tabellen den hohen ARM

zugeordnet (s. Tab. 6).
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Tabelle 5
Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen nach der Wingspread-Klassifikation von 1984

[5]

Hoéhe der Fehlbildung Mannlich Weiblich gesamt
Hoch 10 (21,3%)
1a 4 1

1b 5 _

2 — -

Mittel 18 (38,3%)
1 9 8

2 1 _

3 — -

Tief 18 (38,3%)
1 6 9

2 3 -

Sonstige - - -
Kloakenfehlbildung - 1 1(2,1%)
gesamt 28 19 47 (100%)

Hoch 1a: anorektale Agenesie mit rektovesikaler bzw. rektovaginaler Fistel, Hoch 1b: anorektale
Agenesie ohne Fistel, Hoch 2: Rektalatresie. Mittel 1: rektourethrale bzw. rektovestibulare Fistel,
Mittel 2: Analatresie ohne Fistel, Mittel 3: (nur bei Madchen) Analatresie mit rektovaginaler
Fistel. Tief 1: anocutane Fistel, Tief 2: Analstenose und Anus copertus.

4.3 Begleitfehlbildungen
Von allen Kindern (n=47), die mit einer Analatresie geboren wurden, wiesen 33 (70,2%)
zusatzliche kongenitale Defekte auf (s. Tab. 7). Diese variierten in ihrer Art von fazialen

Hautanhédngseln bis hin zum kaudalen Regressionssyndrom.

Tabelle 6
Begleitfehlbildungen in den Kategorien der anorektalen Fehlbildungen
Klassifikation der Zahl der Begleitfehlbildungen Gesamt
Analatresie n keine n 2 eine
Begleitfehlbildung Begleitfehlbildung
Hoch 2 (18,2%) 9 (81,8%) 11 (100%)
Mittel 3(16,7%) 15 (83,3%) 18 (100%)
Tief 9 (50%) 9 (50%) 18 (100%)
Gesamt 14 (29,8%) 33 (70,2%) 47 (100%)
Eine kloakale Fehlbildung wurde zur Gruppe der hohen ARM gezahlt. n= Patientenzahl

Vergleich der Gruppen

Odds Ratio eine Begleitfehlbildung 95% Konfidenzintervall

aufzuweisen
Hoch/ Tief 4,5 0,75; 26,93
Mittel/ Tief 5,0 1,07; 23,46
Hoch/ mittel 0,9 0,13; 6,46

25



Am haufigsten traten Fehlbildungen im Urogenitaltrakt (n=17; 36,2%) und im Herz-
Kreislaufsystem (n=16; 34,0%) auf. Tabelle 6 zeigt die Verteilung der Begleitfehlbildungen. Das
Risiko fur Patienten mit mittleren anorektalen Fehlbildungen, eine zusatzliche
Begleitfehlbildung aufzuweisen, ist in diesem Patientenkollektiv finfmal héher [1,07; 23,46] als

bei den Patienten mit tiefen Formen (s. Tab. 6).

Der hochste Anteil an Begleitfehlbildungen fand sich bei Kindern mit rektovaginalen (100%),

rektourethralen (88,9%) und vestibularen Fisteln (87,5%).

Tabelle 8 zeigt die Verteilung der Begleitfehlbildungen bezogen auf die Wingspread-
Klassifikation. Eine Zugehorigkeit zur VACTERL-Assoziation mit mindestens 3 Merkmalen konnte
bei insgesamt 12 Kindern (25,5%) gefunden werden. Acht Patienten wiesen drei, zwei wiesen
vier und zwei weitere wiesen finf entsprechende Fehlbildungen auf. Eine vollstandige
Assoziation mit sieben Merkmalen konnte nicht gefunden werden. Jeweils zwei der VACTERL-
Assoziationen wurden bei tiefen und hohen Formen der Analatresie gefunden, acht traten bei
mittleren Formen auf. Das Geschlechterverhadltnis der betroffenen Kinder mit VACTERL-

Assoziation war mit sechs zu sechs ausgeglichen.
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Tabelle 7

Begleitfehlbildungen der Patienten mit anorektalen Fehlbildungen

Form der Analatresie Perineal- Rekto- Vestibulire Keine Rektovesikale Anus Analstenose  Kloaken-  Rektovaginale Total
kutane urethrale Fistel Fistel Fistel copertus fehlbildung Fistel
Fistel Fistel
n=16 n=9 n=8 n=5 n=4 n=2 n=1 n=1 n=1 n=47

Patientenzahl mit einer 10 8 7 3 4 0 0 0 1 33
oder mehr zusatzlichen (62,5%) (88,9%) (87,5%) (60%) (100%) (0%) (0%) (0%) (100%) (70,2%)
Fehlbildungen
Herz/ GefalRe 6 (37,5%) 4 (44,4%) 3(37,5%) 1(20%) 2 (50%) - - - - 16 (34,0%)
- ASD -4 -3 -1 - - -8
- PFO -3 -2 - -1 -1 -7
- PDA - -1 -1 -1 -1 -4
- andere* =1l -1 -1 = -2 -5
Urogenitaltrakt 3(18,8%) 7 (77,8%) 3(37,5%) - 4 (100%) - - - - 17 (36,2%)
- Urologisch -2 -4 -3 -3 -12
- Genitaltrakt -1 -4 -2 -3 -10
Extremitaten 2 (12,5%) 2 (22,2%) 2 (25%) 1(20%) 1(25%) - - - 1 (100%) 9 (19,1%)
- obere Extremitat -2 -1 -1 = -2 -1 -7
- untere Extremitat = -3 -1 -1 = = -6
Skelettales System 1(6,3%) 5 (55,6%) 1(12,5%) 1 (20%) 2 (50%) - - - 1 (100%) 11 (23,4%)
- Wirbel- und - -3 -1 -1 - -1 -6
Rippenfehlbildungen
- kaudales -1 -2 - - -2 - -5
Regressionssyndrom
ZNS 1(6,3%) 1(11,1%) - 1(20%) - - - - - 3 (6,4%)
- geistige Retardierung = = -1 -1
- tethered cord - -1 - -1
- Sinnesorgane -1 = -1 -2
Intestinaltrakt - 1(11,1%) 2 (25%) - - - - - - 3 (6,4%)
Gesicht - 2 (22,2%) 1(12,5%) - - - - - - 3 (6,4%)
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Tabelle 8
Begleitfehlbildungen der Patienten mit anorektaler Fehlbildung, bezogen auf Wingspread-
Klassifikation

Hohe der Analatresie Tief Mittel Hoch
n=18 n=18 n=11
Patientenzahl mit 9 (50,0%) 15 (83,3%) 9 (81,8%)

einer oder mehr
Begleitfehlbildungen
Herz/ GefiRe
Urogenitaltrakt
Extremitdten
Skelettales System
ZNS
Intestinaltrakt
Gesicht -
n= Patientenzahl

P R, N W
PR, ADNOO®

Ein Kind mit perineal-kutaner Fistel wies ein Mikrodeletionssyndrom 2211 und ein Kind mit

vestibularer Fistel ein Cri-du-chat-Syndrom auf.

4.4 Operatives Management

Von den 47 Patienten mit Analatresie stammten sechs aus dem Internationalen Friedensdorf.
Ein Kind davon wurde mit einem langzeitigen, massiven Prolaps des im Ausland angelegten
Enterostomas aufgenommen. Um Verschiebungen zu vermeiden, wurden im Folgenden die
Zeitpunkte der Anlage der Enterostomata und der Proktoplastik gesondert erwdhnt. Zwei
weitere Kinder wurden im Ausland voroperiert und wurden zur operativen Korrektur der bereits

angelegten Proktoplastik aufgenommen.

Insgesamt erhielten 31 Kinder ein Enterostoma nach der Diagnose einer Analatresie. Diese
Enterostomata wurden im Durchschnitt nach 3 Tagen angelegt, wobei die Verteilung von einer
Anlage am Tag der Geburt bis zu einer Anlage nach 30 Tagen variierte. Von den sechs Kindern
aus dem Internationalen Friedensdorf erhielten fiinf einen kiinstlichen Darmausgang. Davon
erhielt ein Patient am Tag der Geburt ein Enterostoma im Heimatland, drei erst zu einem
spateren Zeitpunkt nach 24 bis 79 Monaten. Bei einem Kind fehlten die Angaben zum

Anlagezeitpunkt.

Komplikationen nach der Anlage des Enterostomas ergaben sich in sechs Féllen (eine Stenose,

drei Prolapse, zwei Falle mit Bridenileus).
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Zehn Kinder mit perinealer Fistel, vier mit vestibularer und zwei mit anus imperforatus wurden

ohne die Anlage eines protektiven Enterostomas operiert.

Tabelle 9

Anzahl der durchgefiihrten operativen Korrekturen in der Kinderchirurgie des
Universitdtsklinikums Halle

Form der PSARP Minimal- Proktoplastik Perforation PSARP mit Keine

operativen PSARP des Anus Laparoskopie Anorekto-
Korrektur plastik
Anzahl 38 5 1 1 1 1

PSARP= posterior sagittale Anorektoplastik

Tabelle 9 zeigt die angewendeten Methoden zur Korrektur einer Analatresie in der
Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle. In einem Fall war auf Grund eines kaudalen
Regressionssyndroms und weiteren schweren Begleitfehlbildungen keine Anorektoplastik

sinnvoll. Der betroffene Patient wurde durch die Anlage eines Enterostomas therapiert.

Durchschnittlich wurde die Anorektoplastik bei den betroffenen Kindern (Kinder aus dem
Friedensdorf nicht mitgerechnet) 6,2 Monate (2 Tage bis 24 Monate) nach der Geburt
ausgefiihrt. Bei den Patienten aus dem internationalen Friedensdorf vergingen durchschnittlich
5 Jahre (1,9 bis 9,4 Jahre) bis zur Durchfihrung der korrigierenden Operation. Komplikationen
ergaben sich in drei Fallen. Zwei Kinder wiesen jeweils eine Wundinfektion mit
Wundheilungsstorung und eine Stenosierung des Neo-Anus auf. Bei einem weiteren Fall fiel bei

der Einbestellung zur Nachuntersuchung ein Analprolaps auf, welcher operativ korrigiert wurde.

Das protektive Enterostoma konnte im Durchschnitt 3,9 Monate (1 bis 7 Monate) nach der

primdren Korrektur-Operation verschlossen werden.

Im Anschluss an die operative Therapie wurde eine Bougierung des Neoanus mit Hegar-Stiften
durchgefiihrt, um eine Striktur des Neoanus zu vermeiden. Diese wurde nach etwa zwei Wochen
nach Anlage der Anorektoplastik begonnen. Hegar-Stifte wurden zweimal taglich durch die
Eltern eingefiigt. Jede Woche wurde, entsprechend dem Bougierungsschema von Pefia [38], die
GrolRe der Dilatation erweitert. War die angestrebte GrofRe des Neoanus erreicht, konnte das
Kolostoma verschlossen werden. Weiterhin erfolgten jeweils eine Einlaufbehandlung, dem sog.

Bowel-Management und bei Bedarf Biofeedback.
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4.5 Auswertung der manometrischen Messwerte
Von den 47 Patienten mit Analatresie wurde bei 17 eine anorektale Manometrie durchgefiihrt.
Davon waren drei Kinder (18%) weiblich und 14 mannlich (82%). Orientiert an der Krickenbeck-
Klassifikation [6] wiesen 35,3% der nachuntersuchten Kinder eine perineale Fistel und 29,4%
eine rektourethrale Fistel auf. Die restlichen Formen der Analatresien betrugen insgesamt
35,3%.

Tabelle 10

Verteilung der anorektalen Fehlbildungen der nachuntersuchten Kinder gemdf3 der
Krickenbeck-Klassifikation von 2005 [6]

Hauptgruppen M w gesamt | Seltene M W  gesamt
Varianten

Perineal (kutane) Fistel 5 1 6 Pouch-Kolon 0 0 0

Rektourethrale Fistel 5 0 5 Rektalatresie/- 0 0 0
stenose

Rektovesikale Fistel 2 0 2 Rektovaginale 0 1 1
Fistel

Vestibuldre Fistel 0 1 1 H-Fistel 0 0 0

Kloake 0 0 0 Andere 0 0 0

Keine Fistel 2 0 2

Analstenose 0 0 0

M= mannlich. W= weiblich
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Tabelle 11

Klassifikation der anorektalen Fehlbildungen der nachuntersuchten Kinder nach Wingspread-
Klassifikation von 1984 [5]

Hoéhe der Fehlbildung Mannlich Weiblich gesamt
Hoch 4 (23,5%)
1a 2 1
1b 1 -
2 - -
Mittel 7 (41,2%)
1 5 1
2 1 -
3 - -
Tief 6 (35,3%)
1 5 1
2 - —
Sonstige - - -
Kloakenfehlbildung - - -
gesamt 14 3 17 (100%)

Hoch 1a: anorektale Agenesie mit rektovesikaler bzw. rektovaginaler Fistel, Hoch 1b: anorektale
Agenesie ohne Fistel, Hoch 2: Rektalatresie. Mittel 1: rektourethrale bzw. rektovestibulare Fistel,
Mittel 2: Analatresie ohne Fistel, Mittel 3: (nur bei Madchen) Analatresie mit rektovaginaler
Fistel. Tief 1: perineale Fistel, Tief 2: Analstenose

Tabelle 11 zeigt die Kategorisierung der anorektalen Fehlbildungen der nachuntersuchten
Kinder gemaR der Wingspread-Klassifikation. Fir die Auswertung der Manometrie und der
Fragebdgen wurden die Falle anhand dieser Gruppierung in hohe, mittlere und tiefe Formen der

Analatresie eingeordnet.

Bei der Nachuntersuchung waren die einbestellten Patienten im Mittel 72,35 Monate alt. Die

genaue Altersaufteilung ist Tabelle 12 zu entnehmen.

Tabelle 12

Alter bei manometrischer Nachuntersuchung

Klassifikation der Anorektalen X in Monaten n SD
Fehlbildungen

Hoch 64,0 4 25,73
Mittel 71,56 7 21,9
Tief 78,83 6 51,92
Gesamt 72,35 17 34,34

Einteilung der Gruppen erfolgte nach Wingspread-Klassifikation [5]. X=Mittelwert, n=
Patientenzahl, SD= Standardabweichung

Die Altersunterschiede zwischen den Gruppen der ARM wiesen keinen signifikanten Unterschied
auf (p=0,82), weshalb von einer altersbezogenen Adjustierung abgesehen wurde (s. Tab. 12).
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In Tabelle 13 finden sich die Ergebnisse der manometrischen Nachuntersuchung und das
Ergebnis der Prifung auf Unterschiede zwischen den jeweiligen Gruppen der anorektalen
Fehlbildungen. Die hohen anorektalen Fehlbildungen wiesen ein im Mittel um 11,2 mmHg [1,4;
21mmHg] hoheren rektalen Druck im Kneifdurchzug als die tiefen auf. Im Kneifversuch wiesen
sie im Mittel eine um 12,13 mm [4,9; 19,4mm] hohere Distanz des Druckmaximums von
anocutan und eine um 14,45mm [4,3; 24,7mm] grofRere Sphincterlange als die tiefen ARM auf.
Des Weiteren wiesen die hohen Formen der Anomalien auch eine gréRere Distanz des
Druckmaximums von anocutan im Kneifversuch als die mittleren ARM auf. Unter
Bericksichtigung der Bonferroni-Korrektur, wurde in keinem der Vergleiche eine Signifikanz

nachgewiesen.
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Tabelle 13

Ergebnisse der manometrischen Nachuntersuchung im Ruhe- und Kneifdurchzug

Manometrische Messwerte

Klassifikation der Analatresie

Hoch Mittel Tief
X SD X SD X SD
rektaler Druck im Ruhedurchzug in mmHg 17,50 10,77 13,33 6,68 15,63 9,39
intrasphincterischer Druck im Ruhedurchzug 58,88 26,39 63,67 19,52 88,20 30,06
in mmHg
Distanz des Druckmaximums von anocutan 10,70 7,25 8,41 3,27 8,05 1,35
im Ruhedurchzug in mm
Sphincterlange im Ruhedurchzug in mm 26,68 9,93 22,29 9,37 21,98 3,88
rektaler Druck im Kneifdurchzug in mmHg 22,85 2,76 16,97 8,67 11,65 4,45
intrasphincterischer Druck im Kneifdurchzug  125,4 1,41 117,47 52,48 117,38 24,33
in mmHg
Distanz des Druckmaximums von anocutan 19,50 2,83 9,67 3,43 7,38 3,06
im Kneifdurchzug in mm
Sphincterlange im Kneifdurchzug in mm 38,15 1,06 28,55 10,55 23,70 6,57
Vergleiche der Gruppen der anorektalen Fehlbildungen
Manometrische Messwerte Mittelwertdifferenzen [95% KI]
Hoch/Tief p Hoch/Mittel p Mittel/Tief p

rektaler Druck im Ruhedurchzug 1,87 0,78 4,17 0,44 -2,31 0,62
in mmHg [-12,9; 16,7] [-7,6; 15,9] [-12,1; 7,5]
intrasphincterischer Druck im -29,3 0,15 -4,8 0,74 -24,53 0,10
Ruhedurchzug in mmHg [-72,1; 13,5] [-36,1; 26,5] [-55; 5,9]
Distanz des Druckmaximums 2,65 0,52 2,29 0,48 0,36 0,8
von anocutan im Ruhedurchzug [-8,7; 14] [-4,8; 9,3] [-2,8; 3,5]
in mm
Sphincterlange im 4,69 0,42 4,39 048 0,3 0,94
Ruhedurchzug in mm [-10,4; 19,8] [-9,2;17,9] [-8,6;9,2]
rektaler Druck im Kneifdurchzug 11,2 0,034 5,88 0,4 5,32 0,23
in mmHg [1,4; 21] [-10,1; 21,9] [-5,7; 16,3]
intrasphincterischer Druck im 8,03 0,72 7,93 0,85 0,09 0,99
Kneifdurchzug in mmHg [-42,7; 58,7] [-47,1; 63] [-57,5; 57,6]
Distanz des Druckmaximums 12,13 0,01 9,83 0,011 2,3 0,31
von anocutan im Kneifdurchzug [4,9; 19,4] [3,2; 16,5] [-2,6; 7,2]
in mm
Sphincterlange im 14,45 0,019 9,6 0,27 4,85 0,44
Kneifdurchzug in mm [4,3; 24,7] [-9,7; 28,9] [-8,9; 18,6]

X= Mittelwert, SD= Standardabweichung, p-Werte nicht nach Bonferroni-Korrektur angeglichen
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Abbildung 9 zeigt, dass der Mittelwert des gemessenen intrasphincterischen Druckes im
Ruhedurchzug bei den Patienten mit hohen Formen der Analatresie (58,88 mmHg) niedriger ist,
als bei denen mit mittleren (63,67 mmHg) und tiefen Formen (88,2 mmHg). Fir den rektalen

Druck im Ruhedurchzug lasst sich diese Tendenz nicht erkennen.

rektaler Druck im
Ruhedurchzug
intrasphinkterischer Druck
im Ruhedurchzug

Druck in mmHg

Hoch Mittel Tief

Klassifikation der Analatresie
Fehlerbalken: 95% CI

Abbildung 9: Hohe der gemessenen Druckwerte im Ruhedurchzug. Dargestellt sind die
Mittelwerte.

Fiir das untersuchte Patientenkollektiv zeigte sich, dass sowohl die Sphincterlange, als auch der
Abstand des Druckmaximums von anocutan im Ruhedurchzug abnehmen, je tiefer die Form der
Analatresie ist (s. Abb. 10).

Fiir den Kneifdruckversuch zeigte sich, dass sowohl der rektale Druck, der intrasphincterische
Druck, der Abstand des Druckmaximums von anocutan und die manometrisch ermittelte
Sphincterlange bei den tiefen Formen der Analatresie geringer sind, als bei den mittleren und

hohen (s. Abb. 11 und 12).
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Abbildung 10: Manometrisch gemessene Sphincterlange und Distanz des maximalen
Sphincterdruckes von anocutan im Ruhedurchzug. Dargestellt sind die Mittelwerte.

rektaler Druck im
Kneifdurchzug
intrasphinkterischer Druck
im Kneifdurchzug
150,00
L=
E
100,00
£
=
=
[T}
=
[
[m]
20,007
0,00+

T T
Hoch Mittel Tief

Klassifikation der Analatresie
Fehlerbalken: 95% CI

Abbildung 11: HOohe der gemessenen Druckwerte im Ruhedurchzug. Dargestellt sind die

Mittelwerte.
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Abbildung 12: Manometrisch gemessene Sphincterlange und Distanz des maximalen
Sphincterdruckes von anocutan im Kneifdurchzug. Dargestellt sind die Mittelwerte.

Bei 14 der 17 Patienten wurde der Rektoanale Inhibitionsreflex getestet. Bei den hohen Formen
der anorektalen Fehlbildungen konnte der Reflex bei 50% der Patienten ausgeldst werden, bei

den mittleren bei 71,4% und bei den tiefen bei 100%.

Tabelle 14
Auslédsbarkeit des RAIR in den Gruppen der anorektalen Fehlbildungen

auslosbar nicht auslésbar gesamt
Hoch 1 (50%) 1 (50%) 2
Mittel 5(71,4%) 2 (28,6%) 7
Tief 5 (100%) 0(0,0%) 5
gesamt 11 (78,6%) 3(21,4%) 14
Vergleiche der Gruppen

Relatives Risiko 95% Konfidenzintervall

Hoch/ Tief 0,5 0,13; 2,0
Mittel/ Tief 0,71 0,45; 1,14
Hoch/ Mittel 0,7 0,16; 3,02

Bei Betrachtung der Konfidenzintervalle, konnte in diesem Patientenkollektiv nicht

nachgewiesen werden, dass sich diese Ergebnisse verallgemeinern lassen.
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4.6 Auswertung der Daten beziiglich der Kontinenz

Insgesamt waren sechs der Patienten (40%) nahezu vollstandig kontinent. Bei diesen Kindern
kommt es laut den beantworteten Fragebdgen nie zu ungewollter Defdkation und wenn, dann
nur gelegentlich zu Stuhlschmieren. Drei Patienten (20%) wiesen eine zufriedenstellende
Kontinenz auf. Es kommt selten zum Einkoten, allerdings regelmaRig zu Stuhlschmieren. Der
Stuhl kann kurze Zeit (iberwiegend unter einer Minute) gehalten werden. Sechs Patienten (40%)

beklagten Inkontinenz. Meistens kommt es zu ungewollter Defdkation und Problemen, den Stuhl

zu halten.
Tabelle 15
Verteilung der Kontinenz der nachuntersuchten Patienten
Kontinent Zufriedenstellend Inkontinent gesamt
n (%) n (%) n (%) n

Hoch 0(0,0%) 0(0,0%) 3 (100%) 3
Mittel 1(16,7%) 2 (33,3%) 3 (50%) 6
Tief 5(83,3%) 1(16,7%) 0(0,0%) 6
Gesamt 6 (40%) 3 (20%) 6 (40%) 15
Vergleiche der Gruppen

Relatives Risiko, keine 95% Konfidenzintervall

Kontinenz aufzuweisen
Hoch/ Tief 6,0 1,003; 35,91
Mittel/ Tief 5,0 0,81; 31,0
Hoch/ Mittel 1,2 0,84;1,72

n= Patientenzahl

Das Risiko, keine Kontinenz erreicht zu haben, ist flir Patienten mit hohen ARM in diesem

Patientenkollektiv sechsmal hoher [1,003; 35,91] als fir Patienten mit tiefen ARM (s. Tab. 15).
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Tabelle 16
Manometrische Messwerte kategorisiert nach Kontinenz

Bewertung der Kontinenz

kontinent (n=6) zufriedenstellend inkontinent
(n=3) (n=6)
X SD X SD X SD
rektaler Druck im Ruhedurchzug in mmHg 14,37 9,08 16,93 6,87 16,97 9,67
intrasphincterischer Druck im 84,18 29,13 84,80 28,79 56,97 20,64
Ruhedurchzug in mmHg
Distanz des Druckmaximums von 7,70 1,19 10,30 3,15 9,58 6,18
anocutan im Ruhedurchzug in mm
Sphincterlange im Ruhedurchzug in mm 24,32 5,31 22,57 9,94 22,87 10,91
rektaler Druck im Kneifdurchzug in mmHg 11,38 3,90 26,90 3,96 17,90 7,42
intrasphincterischer Druck im 124,06 25,84 168,10 36,20 100,80 29,02
Kneifdurchzug in mmHg
Distanz des Druckmaximums von 7,70 2,75 10,25 7,14 14,20 6,45
anocutan im Kneifdurchzug in mm
Sphincterlange im Kneifdurchzug in mm 25,78 7,35 24,30 12,45 30,20 9,45
Vergleiche der Gruppen
Mittelwertdifferenz [95%KiI]
kontinent/ p zufrieden- p kontinent/ p
inkontinent stellend/ zufrieden-
inkontinent stellend
rektaler Druck im -2,6 0,64 -0,03 0,99 -2,57 0,68
Ruhedurchzug in mmHg [-14,7; 9,5] [-15,0; 14,9] [-16,8; 11,7]
intrasphincterischer Druck im 27,22 0,09 27,83 0,13 -6,17 0,98
Ruhedurchzug in mmHg [-5,3; 59,7] [-11,1; 66,7] [-49,2; 47,9]
Distanz des Druckmaximums -1,88 0,49 0,72 0,86 -2,6 0,1
von anocutan im [-8,4; 4,6] [-8,5; 9,9] [-5,9; 0,7]
Ruhedurchzug in mm
Sphincterlange im 1,45 0,78 -0,3 0,97 1,75 0,7
Ruhedurchzug in mm [-10,2; 13,1] [-18,1; 17,5] [-9,9; 13,4]
rektaler Druck im -6,52 0,13 90 0,2 -15,52 0,005
Kneifdurchzug in mmHg [-15,5; 2,5] [-7,2; 25,2] [-23,9; -7,1]
intrasphincterischer Druck im 23,26 0,24 67,3 0,07 -44,04 0,12
Kneifdurchzug in mmHg [-20,0; 66,5] [-7,2; 141,8] [-104,7; 16,6]
Distanz des Druckmaximums -6,5 0,14 -3,95 0,53 -2,55 0,7
von anocutan im [-16,2; 3,2] [-19,9; 12,0] [-53,9; 48,8]
Kneifdurchzug in mm
Sphincterlange im -4,42 0,45 -5,9 0,54 1,48 0,8
Kneifdurchzug in mm [-17,6; 8,8] [-30,6; 18,8] [-17,0; 20,0]

X= Mittelwert, SD= Standardabweichung. p-Werte nicht nach Bonferroni-Korrektur angepasst
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Unterteilt nach den erreichten Formen der Kontinenz (s. Tab. 16) lieB sich fiir die Distanz des
Druckmaximums von anocutan im Kneifdurchzug ein linearer Unterschied erkennen. Die
kontinenten Patienten wiesen mit 7,7mm eine geringere Distanz auf, als die mit
zufriedenstellendem Ergebnis (10,25mm) und die mit Inkontinenz (14,2mm). Die Patienten mit
analer Kontinenz wiesen im rektalen Druck im Kneifdurchzug im Vergleich zu den Patienten mit
zufriedenstellender Kontinenz durchschnittlich einen um 15.52 mmHg [23,9; 7,1] geringeren
Druck auf. Unter Bericksichtigung der Bonferroni-Korrektur, wurde in keinem der Vergleiche

eine Signifikanz nachgewiesen.

Weiterhin schnitten Patienten mit tiefen ARM im Mittel mit 8,5 Punkten [3,3; 16,7] im CACP
signifikant besser ab, als Patienten mit hohen ARM (s. Tab. 17). Unter Betrachtung der
Konfidenzintervalle lieR der gemessene Unterschied von hohen zu mittleren und tiefen zu

mittleren ARM keine Verallgemeinerung zu.

Tabelle 17
Ergebnisse des CACP-Scores der Gruppen der anorektalen Fehlbildungen

Klassifikation der Analatresie

Hoch Mittel Tief
X SD X SD X SD
Summe der erreichten Punkte im 5,00 2,65 8,33 5,05 13,50 3,27
CACP
Vergleiche der Gruppen
Mittelwertdifferenz [95%KI]

Tief/Hoch p Mittel/Hoch p Tief/Mittel p
Summe der erreichten 8,5 0,006 3,33 0,33 5,17 0,062
Punkte im CACP [3,3; 16,7] [-4,2;10,9] [-3,0; 10,6]

X=Mittelwert, SD= Standardabweichung

Zur ldentifizierung von Ursachen der eingeschrdnkten analen Kontinenz wurden die
manometrischen Messwerte und CACP-Scores korreliert (s. Tab. 18). Der starkste lineare
Zusammenhang zwischen Kontinenz und den manometrischen Messwerten wurde bei der
Distanz des Druckmaximums von anocutan im Kneifdurchzug gefunden. Diese Distanz
korrelierte negativ mit der Endpunktzahl im CACP. Die errechneten p-Werte lassen keine

Verallgemeinerung zu.
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Tabelle 18
Korrelation der manometrischen Messwerte zur erreichten Endpunktzahl des CACP-Scores

Manometrische Messwerte Summe der erreichten Punkte im CACP-
Score
Korrelation nach n p-Wert
Pearson

rektaler Druck im Ruhedurchzug in mmHg -0,195 15 0,486
intrasphincterischer Druck im Ruhedurchzug in 0,307 15 0,266
mmHg

Sphincterlange im Ruhedurchzug in mm 0,035 15 0,901
Distanz des Druckmaximums von anocutan im -0,327 15 0,235
Ruhedurchzug in mm

rektaler Druck im Kneifdurchzug in mmHg -0,324 11 0,330
intrasphincterischer Druck im Kneifdurchzug in 0,373 11 0,258
mmHg

Sphincterlange im Kneifdurchzug in mm -0,180 11 0,597
Distanz des Druckmaximums von anocutan im -0,545 11 0,083

Kneifdurchzug in mm
n= Patientenzahl. p-Wert bezieht sich auf Signifikanz des Zusammenhangs der Variablen.
(berechnet mit t-Test, nicht nach Bonferroni-Korrektur angeglichen)

In der weiteren Betrachtung der gewonnenen Daten fiel auf, dass die mittlere erreichte
Punktzahl im CACP-Score bei den Kindern mit positiv auslosbarem rektoanalen Inhibitionsreflex
(RAIR) héher war, als die bei Kindern mit nicht auslésbarem RAIR (s. Tab. 19).

Patienten mit positivem RAIR schnitten im Mittel mit 7,1 [1,001; 13,2] Punkten im CACP
signifikant besser ab, als Patienten mit negativem RAIR. Alle Kinder, bei denen der RAIR negativ
getestet wurde, wiesen Inkontinenz auf (s. Tab. 20). In der Gruppe der kontinenten und

zufriedenstellend-kontinenten Patienten fand sich kein negativ getesteter RAIR.

Tabelle 19
Auslésbarkeit des RAIR und erreichte Endpunktzahl im CACP-Score

Endpunktzahl im CACP-Score

X SD
nicht auslosbar 4,00 4,36
auslosbar 11,10 4,18

Vergleich der Gruppen

Mittelwertdifferenz [95%KI]
RAIR pos./RAIR neg. p

Erreichte Endpunktzahl im CACP 7,11[1,001; 13,2] 0,026
Xx=Mittelwert, SD= Standardfehler
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Tabelle 20
Abhdngigkeit der Auslésbarkeit des RAIR vom Kontinenzstatus

Auslosbarkeit des RAIR Kontinenzstatus gesamt
inkontinent mindestens zufrieden-
stellende Kontinenz
RAIR negativ 3 0 3
RAIR positiv 2 8 10

Im Vergleich zu einem positivem RAIR war das Risiko fiir Inkontinenz bei negativem RAIR

funffach [1,45; 17,27] so hoch.

4.7 Auswertung der Daten beziiglich der Obstipation

Von den 15 Patienten, die den Obstipations-Fragebogen (Cleveland Clinic Obstipations-Score,
kurz CCOS [44]) ausgefiillt haben, wiesen sechs (40%) eine behandlungsbediirftige chronische
Obstipation auf. Durch die individuell angepasste Therapie mit Abfiihrmitteln, Didten und
Einldufen, erreichte jeder der obstipierten Patienten eine regelmalige Defakation.

Unterteilt nach der Wingspread-Klassifikation wiesen die tiefen und mittleren ARM im Vergleich

zu den hohen ARM nur ein Viertel des Risikos fiir eine behandlungsbediirftige Obstipation auf

(s. Tab. 21).
Tabelle 21
Obstipation in den Gruppen der anorektalen Fehlbildungen
Klassifikation der Keine Obstipation =~ Behandlungsbedirftige Gesamt
anorektalen Obstipation
Fehlbildung
Hoch 1(33,3%) 2 (66,7%) 3
Mittel 4 (66,7%) 2 (33,3%) 6
Tief 4 (66,7%) 2 (33,3%) 6
Gesamt 9 (60,0%) 6 (40,0%) 15
Vergleich der Gruppen

Odds Ratio, eine Obstipation aufzuweisen 95% Konfidenzintervall

Tief/ Hoch 0,25 0,013; 4,73
Mittel/ Hoch 0,25 0,013; 4,73
Tief/ Mittel 1,0 0,09; 11,03
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Patienten mit Obstipation schnitten im CCOS im Mittel mit 2,89 Punkten [-1,37; 7,14] schlechter
ab als Patienten ohne Stuhlverhalt (s. Tab. 22). Je mehr Punkte im CCOS erreicht werden, desto
schwerer ist die Obstipation.

Tabelle 22
Endpunktzahlen des CCOS bei obstipierten und nicht obstipierten Patienten

Summe der erreichten Punkte im CCOS

X SD
keine Obstipation 2,44 2,51
behandlungsbediirftige Obstipation 5,33 5,13
Vergleich der Gruppen
Mittelwertdifferenz 2,89 [-1,37; 7,14]

Obstipation/ keine Obstipation
X= Mittelwert, SD= Standardabweichung

Die tiefen Formen der Analatresie erreichten im Mittel eine héhere Endpunktzahl (4,33) im CCOS
als die mittleren (3,67) und die hohen (2,00) (s. Tab. 23). Eine Signifikanz dieser Unterschiede
konnte nicht nachgewiesen werden.

Tabelle 23
Ergebnisse des CCOS in den Gruppen der anorektalen Fehlbildungen nach der Wingspread-
Klassifikation

Klassifikation der anorektalen Fehlbildung  summe der erreichten Punkte im CCOS n
X SD
Hoch 2,00 2,00 3
Mittel 3,67 3,01 6
Tief 4,33 5,43 6
Vergleich der Gruppen
Mittelwertdifferenz 95% Konfidenzintervall
Hoch/ Tief -2,33 -10,2; 5,54
Mittel/ Tief -0,67 -6,31; 4,98
Hoch/ Mittel -1,67 -6,28; 2,95

X= Mittelwert, SD= Standardabweichung

Der grofRte Unterschied zwischen obstipierten und nicht-obstipierten Patienten fiel im
intrasphincterischen Kneifdruck auf (s. Tab 24). Die Patienten ohne Stuhlverhalt wiesen einen
im Mittel um 42,92 [3,3; 82,5] mmHg hoheren intrasphincterischen Kneifdruck als die Patienten
mit Obstipation auf. Keiner der Messwerte wies nach Beachtung der Bonferroni-Korrektur

Signifikanz auf.
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Tabelle 24

Manometrische Messwerte kategorisiert nach Obstipation

keine Obstipation

manometrische Messwerte

behandlungsbediirftige

Obstipation
X SD X SD

rektaler Druck im Ruhedurchzug in mmHg 15,39 7,47 16,72 10,44
intrasphincterischer Druck im Ruhedurchzug in 77,07 29,80 67,95 25,82
mmHg

Distanz des Druckmaximums von anocutan im 7,87 2,78 10,63 5,40
Ruhedurchzug in mm

Sphincterlange im Ruhedurchzug in mm 22,33 8,01 24,97 9,00
rektaler Druck im Kneifdurchzug in mmHg 17,07 8,42 15,98 7,73
intrasphincterischer Druck im Kneifdurchzug in 143,12 31,59 100,20 25,17
mmHg

Distanz des Druckmaximums von anocutan im 7,90 3,97 13,68 5,71
Kneifdurchzug in mm

Sphincterlange im Kneifdurchzug in mm 26,63 7,82 27,70 9,91

Vergleich der Gruppen

Mittelwertdifferenz [95%KI]

manometrische Messwerte

keine Obstipation/ p
Obstipation

rektaler Druck im Ruhedurchzug in mmHg -1,33 [-11,3; 8,6] 0,78
intrasphincterischer Druck im Ruhedurchzug in mmHg 9,12 [-23,2; 41,4] 0,55
Distanz des Druckmaximums von anocutan im -2,77 [-7,3; 1,8] 0,21
Ruhedurchzug in mm

Sphincterlange im Ruhedurchzug in mm -2,63 [-12,2; 6,9] 0,56
rektaler Druck im Kneifdurchzug in mmHg 1,09 [-10,0; 12,2] 0,83
intrasphincterischer Druck im Kneifdurchzug in mmHg 42,92 [3,3; 82,5] 0,037
Distanz des Druckmaximums von anocutan im -5,78 [-12,4; 0,82] 0,08
Kneifdurchzug in mm

Sphincterlange im Kneifdurchzug in mm -1,07 [-13,1; 11,0] 0,85

X= Mittelwert, SD= Standardabweichung. p-Werte nicht nach Bonferroni-Korrektur angepasst

Tabelle 25 zeigt die Auslosbarkeit des RAIR in Abhdngigkeit des Obstipationsstatus. Patienten

mit Stuhlverhalt wiesen im Vergleich zu Patienten ohne Obstipation nur ein 0,33-faches [0,02;

5,03] der Chance auf einen positiven RAIR auf.
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Tabelle 25
Auslésbarkeit des RAIR in Abhdngigkeit vom Obstipations-Status

Auslosbarkeit des Rektoanalen Inhibitions- gesamt
Reflexes
auslosbar nicht auslésbar
Keine Obstipation 6 (85,7%) 1(14,3%) 7
Behandlungsbediirftige 4 (66,7%) 2 (33,3%) 6
Obstipation
gesamt 10 (76,9%) 3 (23,1%) 13
Vergleich der Gruppen
Odds Ratio fiir positiven 95%-Konfidenzintervall
RAIR
Obstipation/ keine 0,333 0,02; 5,03
Obstipation

44



5 DISKUSSION

5.1 Fragen aus der Einleitung

5.1.1 Wie hdufig treten die Unterformen der Analatresie auf? Sind anorektale Fehlbildungen
héiufig mit weiteren Fehlbildungen vergesellschaftet?

Bei den anorektalen Fehlbildungen handelt es sich um ein sehr inhomogenes Krankheitsbild,

welches sich aus einer Vielzahl an Unterformen zusammensetzt.

In den Untersuchungen von Endo et al. zu 1992 Patienten mit anorektalen Fehlbildungen [22]
zeigten sich am haufigsten anocutane Fisteln bei 30,4% (n=605). Am zweith&ufigsten traten

rektourethrale (16,7, n=333) und vestibulare Fisteln (13,6%, n=271) auf.

In einer Arbeit von Pena Uber 332 Fille [34] zeigten die meisten Patienten mit anorektalen
Fehlbildungen eine rektourethrale Fistel, gefolgt von vestibuldren und kloakalen Fisteln.

Perineal-kutane Fisteln traten vergleichsweise seltener auf.

Im Patientenkollektiv der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle waren am haufigsten
anocutane Fisteln (34,0%, n=16), rektourethrale Fisteln (19,2%, n= 9) und vestibuldre Fisteln
(17,0%, n=8) zu finden. Tiefe Formen der anorektalen Fehlbildungen (34%, n=16) kamen in etwa
halb so oft vor wie die nicht-tiefen Formen (66%, n=31). Ratan et al. [20] zeigen vergleichbare
Ergebnisse. Endo et al. wiederum berichten Uber eine doppelt so hohe Pravalenz der tiefen

Formen der anorektalen Fehlbildungen im Vergleich zu den hohen [22].

Bei den anorektalen Fehlbildungen liegt eine Jungenlastigkeit vor [17, 20-22]. Die Ratio der
mannlichen zu den weiblichen Patienten im untersuchten Patientengut der Kinderchirurgie des

Universitatsklinikums Halle betragt 1,47.

Die Inzidenz von Begleitfehlbildungen ist bei Kindern mit anorektalen Anomalien im Vergleich
zur Normalgesellschaft stark erhoht [17]. Die Haufigkeit, mit welcher weitere Fehlbildungen
auftreten, wird mit 45,2% bis 67% angegeben [17, 20-22]. Im Patientenkollektiv der
Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle betrug die Haufigkeit 70,2% (s. Tab. 7) und lag
damit leicht Gber den Werten, die in der Literatur gefunden wurden. Jedoch ist zu bedenken,
dass die Angaben zur Haufigkeit von Begleitfehlbildungen unter anderem von den Inklusions-
Kriterien abhdngen. So wurde zum Beispiel ein persistierendes Foramen ovale (PFO) nicht bei

allen Autoren mit eingeschlossen [17].

Bei hohen anorektalen Fehlbildungen wird in der Literatur (iber eine hohere Inzidenz von
Begleitfehlbildungen berichtet [17, 20—-22]. Im untersuchten Patientengut der Kinderchirurgie

des Universitdtsklinikums Halle traten im Vergleich zu den tiefen (9/18, 50%) und den hohen
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anorektalen Fehlbildungen (9/11, 81,8%) die meisten Begleitfehlbildungen bei den mittleren
anorektalen Fehlbildungen auf (15/18, 83,3%). Hohe und mittlere ARM hatten das 4,5-fache
[0,75; 26,93] bzw. das flinffache [1,07; 23,46] Risiko, im Vergleich zu den tiefen ARM, eine

zusatzliche Begleitfehlbildung aufzuweisen.

Die Ergebnisse aus diesem Abschnitt der Arbeit zeigen also tatsachlich, dass anorektale
Fehlbildungen in diversen Unterformen auftreten und im lberwiegenden Anteil der Falle mit

Begleitfehlbildungen vergesellschaftet sind.

5.1.2 Unterscheiden sich die hohen, mittleren und tiefen anorektalen Fehlbildungen
hinsichtlich objektivierbarer anorektaler Sphincterfunktion?
Bei gesunden Individuen besteht die anale Kontinenz aus einem Zusammenspiel von einer
effektiven kolorektalen Peristaltik, einem adaquaten Sphincterdruck, der Compliance des
Rektums, einer intakten neuromotorischen Funktionalitdt und Sensibilitat des Anorektums [1,
13, 45]. Bei Patienten mit anorektalen Fehlbildungen kommt es selbst nach operativer Korrektur
durch eine PSARP nahezu nie zu einer vollkommenen Genesung mit normaler Kontinenz, da
immer defizitare Strukturen vorliegen [38, 46]. Das Ziel der anorektalen Manometrie ist es,
funktionelle Defizite des Kontinenzorgans zu erkennen, welche verantwortlich fir Inkontinenz
oder Obstipation sein kénnen [47]. Ziel der Arbeit war in diesem Abschnitt zu untersuchen, ob
sich mittels der Manometrie Aussagen dariber treffen lassen, dass die Sphincter-Muskulatur bei
hohen, mittleren und tiefen Arm unterschiedlich ausgepragt ist und wie sich dies in deren

Funktionalitat wiederspiegelt.

Bezlglich des analen Ruhedruckes fanden Caldaro et al. (2012), Senel et al. (2007) und Keshtgar
et al. (2008) signifikant niedrigere Werte bei den hohen Formen der anorektalen Fehlbildungen
als bei mittleren und tiefen [47—-49]. Ebenfalls wurden bei tiefen Anomalien hohere Driicke des

analen Kneifdruckes gefunden, jedoch ohne Signifikanz [48, 50].
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Tabelle 26
Vergleich der manometrischen Messwerte

Autor, n Alter Messwert tiefe ARM mittlere ARM  hohe ARM
Jahr (Range)
Caldaro 17 8,3 Jahre aARP 42 +11 206 14+9
etal., (5-15) (mmHg)
2012
[48] aASP 57+43 46 £ 28 24+ 14
(mmHg)
Senelet 18 6,2Jahre aARP k.A. 42,78+ 6 29,54 +£12,78
al., 2007 (63-104 (mmHg)*
[49] Monate)
Keshtgar 54 10Jahre  aARP 44 24 (Range 9-45)
et al.,, (3,8-21) (mmHg) (Range 31- 72) (hohe und mittlere ARM
2008[47] zusammengefasst)
diese 17 6 Jahre SRD 88,2 + 30,06 63,67 +19,52 58,88+ 26,39
Arbeit (2-13) (mmHg)
SKD 117,38 +24,33 117,47 £52,48 125,4+1,41
(mmHg)
(n=12)

* umgerechnet aus cmH,0. n= Patientenzahl, aARP= average anal resting pressure, aASP=
average anal squeze pressure, SRD= intrasphincterischer Ruhedruck, SKD= intrasphincterischer
Kneifdruck, k.A. = keine Angaben.

Tabelle 26 zeigt eine Gegenliberstellung der manometrischen Messwerte aus der Literatur und
dieser Arbeit. Der direkte Vergleich der Werte ist wegen unterschiedlicher Kategorisierung der

ARM, anderen Messverfahren und uneinheitlichen herangezogenen Messwerten schwierig.

In dieser Arbeit wiesen die hohen ARM einen im Mittel um 29,3 [-72,1; 13,5] mmHg niedrigeren
intrasphincterischen Ruhedruck als die tiefen ARM und einen um 4,8 [-36,1; 26,5] mmHg
niedrigeren Druck als die mittleren ARM auf (s. Tab. 13). Zwar kann bei Betrachtung der
Konfidenzintervalle kein Zufall ausgeschlossen werden, jedoch entsprechen diese Daten der
Annahme, dass die hohen ARM eine geringere Qualitat des M. sphincter ani internus aufweisen,
als die tieferen ARM. Dies wird bei der Betrachtung des rektoanalen Inhibitionsreflexes (RAIR)
deutlicher, fir dessen Funktionieren der M. sphincter ani internus maligeblich verantwortlich
ist [37, 51-53]. Dieser war bei den tiefen Formen anorektaler Anomalien zu 100% ausldsbar. Bei
mittleren Formen gelang dies zu 71,4% und bei den hohen nur zu 50%. Trotz dieses grol3en
Unterschiedes lassen die berechneten Konfidenzintervalle in dieser kleinen Studiengruppe keine
Verallgemeinerung zu (s. Tab. 14). In der Literatur finden sich Angaben, dass der RAIR bei hohen

Formen der anorektalen Anomalien seltener auszul6sen ist, als bei tieferen [48-50, 52].

Kontroverse Ergebnisse wurden beziiglich der Kneifdriicke erzielt, fir die ein funktionierender,

willklrlich steuerbarer M. sphincter ani externus entscheidend ist [48, 51]. Die
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intrasphincterischen Kneifdriicke waren bei den hohen ARM im Mittel um 8,03 [-42,7; 58,7]
mmHg groBer als bei den tiefen und um 7,93 [-47,1; 63] mmHg groRer als bei den mittleren ARM
(s. Tab. 13). Bei Betrachtung der Konfidenzintervalle ist die Zufélligkeit dieser Daten nicht
auszuschlieBen. In der Literatur finden sich Angaben, dass zwischen den Gruppen der
anorektalen Fehlbildungen keine signifikanten Unterschiede bezilglich des Sphincter-

Kneifdruckes auftreten [48, 54].

Die manometrischen Messungen erbrachten weiterhin, dass die hohen ARM eine groRere
Distanz des Druckmaximums vom Anorektum aufwiesen. Diese war bei hohen Fehlbildungen im
Mittel um 12,13 mm [4,9; 19,4mm, p=0,01] gréRer als bei den tiefen und um 9,83mm [3,2;
16,5mm, p=0,01] groler als bei den mittleren (s. Tab. 13). Die Mittelwertdifferenz zwischen
hohen und tiefen ARM betrug in der Sphincterlange im Kneifdurchzug 14,45mm [4,3; 24,7mm,
p=0,019].

Es erscheint nicht plausibel, dass Patienten mit hohen ARM eine groRere manometrisch
feststellbare Sphincterlange aufweisen. Die Relevanz dieses Ergebnisses fiir die Nachbetreuung
von Patienten mit anorektalen Fehlbindungen ist nicht vollstdndig erklarbar und sollten in

weiteren Studien Gberprift werden.

5.1.3 Welche Unterschiede zwischen kontinenten und inkontinenten Patienten
lassen sich ermitteln? Lassen sich mit der anorektalen Manometrie gezielte
Aussagen iiber den Einfluss von Defekten der einzelnen Sphinctermuskeln auf
die Kontinenz treffen?

Pefia beschrieb 1995 in einer Nachuntersuchung von 387 Kindern nach PSARP, dass bei 56,9%

mindestens leichte Formen der analen Inkontinenz auftraten [45]. Holschneider et al. fand dies

bei 48,7% von 78 nachuntersuchten Kindern [55]. Das Patientenkollektiv der Kinderchirurgie des

Universitatsklinikums Halle wies zu 60% Formen der Inkontinenz auf (s. Tab. 15). Ziel dieses

Abschnittes ist es, mittels der anorektalen Manometrie Defekte der einzelnen Sphinctermuskeln

zu detektieren und Informationen Uber deren Bedeutung fiir die anale Kontinenz zu

interpretieren.

Die hohen Formen anorektaler Fehlbildungen weisen haufiger eine anale Inkontinenz auf als die
mittleren und tiefen Formen [55-57]. Es zeigte sich auch in den Nachuntersuchungen der
Patienten der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle, dass das Risiko, keine anale
Kontinenz zu erreichen, bei den hohen ARM sechsmal [1,003; 35,91] hoher ist als fiir Patienten

mit tiefen ARM (s. Tab. 15).
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Weiterhin schnitten Patienten mit tiefen ARM im Mittel mit 8,5 Punkten [3,3; 16,7] im CACP
signifikant besser ab, als Patienten mit hohen ARM. Fir die mittleren ARM fiel dieser

Unterschied weniger drastisch aus und lieR sich nicht verallgemeinern (s. Tab. 17).

Von den manometrischen Werten in der Nachuntersuchung der Patienten mit anorektalen
Fehlbildungen wird in der Literatur oft die Bedeutung des anorektalen Ruhedruckes erwahnt
[47, 50, 57-60]. Es wurden signifikant geringere Werte bei Patienten mit Inkontinenz gefunden,
als bei kontinenten Patienten [58, 60]. Der M. sphincter ani internus baut den GrofSteil des
anorektalen Ruhedruckes auf, ist verantwortlich fiir das Vorhandensein des RAIR und tragt wohl
zu etwa 75% der Kontinenzleistung bei [51, 53, 61-63]. Dies erklart, warum in manometrischen
Studien Zusammenhange von der Hohe des rektoanalen Ruhedruckes und der Auslésbarkeit des

RAIR mit der analen Kontinenz gefunden wurden [50, 52, 58, 60].

Kontinente Kinder aus dem Patientenkollektiv der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums
Halle erreichten im Ruhedurchzug einen um 27,22 [-5,3; 59,77 mmHg hoheren
intrasphincterischen Druck, als Kinder mit Inkontinenz (s. Tab. 16). Unter Betrachtung der
Konfidenzintervalle konnte das zufillige Auftreten dieser Ergebnisse nicht ausgeschlossen
werden. Weiterhin wurde der starkste lineare Zusammenhang von manometrischen Werten
und der Endpunktzahl im CACP fir die Distanz des Druckmaximums von anocutan im
Kneifdurchzug gefunden (s. Tab. 18). Je groRer diese Distanz war, desto schlechter wurde im
Kontinenz-Score abgeschnitten (Korrelationskoeffizient nach Pearson: -0,545). Leichtere
positive ~ Zusammenhidnge  wurden  fir  den intrasphincterischen Ruhedruck
(Korrelationskoeffizient nach Pearson: 0,307) und den intrasphincterischen Kneifdruck
(Korrelationskoeffizient nach Pearson: 0,373) gefunden. Je hdher diese Werte gemessen
wurden, desto grofRer war die Endpunktzahl im CACP. Die berechneten p-Werte lassen keine

Verallgemeinerung dieser Ergebnisse zu.

Auffallig war weiterhin, dass Patienten, bei denen der RAIR auslésbar war, wofiir ein
funktionierender M. sphincter ani internus notwendig ist [37, 51-53], im CACP mit 7,1 [1,001;
13,2] Punkten signifikant besser abschnitten, als Patienten ohne auslésbaren RAIR (s. Tab. 19).
Ein negativer RAIR wurde nur bei inkontinenten Kindern bestimmt. Im Vergleich zu einem
positivem RAIR war das Risiko fiir Inkontinenz bei negativem RAIR fiinffach [1,45; 17,27] so hoch
(s. Tab. 20). Dies belegt, dass die Qualitat des M. sphincter ani internus bei Patienten mit hGherer

analer Kontinenzleistung besser ist als bei inkontinenten Patienten.

Es konnte gezeigt werden, dass die unterschiedlichen Formen der anorektalen Fehlbildungen

keinesfalls dasselbe Risiko fiir eine postoperative Inkontinenz aufweisen. Mittels der
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anorektalen Manometrie lassen sich Aussagen Uber die Funktionalitdit der einzelnen

Sphinctermuskeln treffen.

5.1.4 Wie hdiufig tritt Obstipation bei Patienten mit Analatresie auf? Kann man anhand der
anorektalen Manometrie funktionelle Defizite nachweisen?
Pefia et al. berichteten lber eine Haufigkeit von 48% beziiglich einer Obstipation bei 1192
Patienten nach operativer Therapie einer anorektalen Fehlbildung [64]. Weitere Autoren
beschrieben eine Haufigkeit von 33,3 bis 65% [54, 65]. Im Patientenkollektiv der Kinderchirurgie
des Universitatsklinikums Halle wiesen 40% der Kinder mit anorektalen Fehlbildungen eine
behandlungsbediirftige Obstipation auf. Stuhlverhalt wurde in der Literatur assoziiert mit tiefen
anorektalen Fehlbildungen und vestibularen Fisteln [34]. In der vorliegenden Arbeit Gber die
Patienten der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle wurde bei zwei von drei Patienten
mit hohen Fehlbildungen und bei einem von drei Patienten mit mittleren und tiefen
Fehlbildungen eine Obstipation diagnostiziert. Das Risiko, einen Stuhlverhalt aufzuweisen, war
bei den mittleren und tiefen ARM nur 0,25-mal [0,013; 4,73] so hoch, wie flir hohe ARM (s. Tab.
21). Erstaunlicherweise schnitten Kinder mit tiefen anorektalen Malformationen im CCOS im
Durchschnitt schlechter ab, als die mit mittleren und hohen (s. Tab. 22). Diese Ergebnisse lieRen
sich nach Betrachtung der Konfidenzintervalle nicht verallgemeinern. Da die Zusammenschau
der Daten nicht plausibel ist, sind groBere Studien notwendig, um einen Zusammenhang aus
Hohe der ARM und der Neigung zu Stuhlverhalt zu kldren. In diesem geringen Patientenkollektiv
ist nicht auszuschlielRen, dass ,, AusreiSer” die Daten verzerren. So lagen zum Beispiel der Median

der Endpunktzahl der tiefen ARM im CCOS bei 2 und der Mittelwert bei 4,3 Punkten.

Das Ziel dieses Abschnittes ist es, mittels der anorektalen Manometrie die fiir die Obstipation

verantwortlichen Defizite im Kontinenzorgan auszumachen.

Neben abnormaler Darmmotilitdt und kongenitaler Dilatation des Rektums [57] wurde von
Rintala et al. das Vorhandensein eines funktionstlichtigen M. sphincter ani internus betont [65].
73% der Patienten mit funktionierendem inneren Sphincter, aber nur 28% der Patienten ohne
diese funktionierende Struktur entwickelten eine Obstipation [65]. Ebenfalls war Obstipation
mit hoheren rektoanalen Ruhedriicken assoziiert. Dem entgegen berichtete Sangkhathat et al.

Uber ein signifikantes Mehrauftreten von Obstipation bei Patienten ohne auslosbaren RAIR [54].

Ursachlich werden fiir die Obstipation nach operativer Korrektur anorektaler Fehlbildungen

Schadigungen der sakralen Nerven, Stérungen der neuromuskuldren Funktion [39—41] und eine
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chronische Dilatation des Rektums diskutiert [65, 66], welche zur Dysmotilitat des Rektums

beitragen und somit den chronischen Stuhlverhalt bedingen [43, 67].

Im Patientenkollektiv der Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle wiesen Patienten mit
Obstipation nur ein Drittel der Chance auf einen positiven RAIR auf wie Patienten ohne
Stuhlverhalt (s. Tab. 25). AuBerdem erreichten Kinder ohne Obstipation einen im Mittel um 9,12
[-23,2; 41,4] mmHg hoheren intrasphincterischen Ruhedruck als Kinder mit Obstipation (s. Tab.
24). Zwar lassen diese Ergebnisse nach Betrachtung der Konfidenzintervalle keine
Verallgemeinerung zu, aber dennoch sprechen sie in diesem Patientenkollektiv dafiir, dass
Kinder mit Obstipation eine geringere Leistung des M. sphincter ani internus aufweisen, als

Kinder ohne Obstipation.

Auffallig war weiterhin, dass die obstipierten Patienten einen um 42,95 [3,3; 82,5] mmHg,
geringeren intrasphincterischen Kneifdruck hervorbrachten, als Patienten ohne Obstipation (s.
Tab. 24). Diese Dysfunktionen der willkiirlichen SchlieBmuskulatur kdnnten den Ausdruck einer
neuromuskuldren Schadigung darstellen und Einfluss auf die Entwicklung einer Obstipation
haben. Die genaue Pathogenese der Obstipation von Patienten mit anorektalen Fehlbildungen

ist jedoch noch nicht vollstandig geklart.

5.2 Einschréinkungen der Arbeit

Ein geeigneteres Studiendesign zur Beurteilung der Kontinenz von Patienten nach operativer
Korrektur anorektaler Fehlbildungen ware eine analytische Kohortenstudie gewesen. So lieflen
sich Patienten, welche mit einer anorektalen Fehlbildung geboren wurden mit jeweils
altersgleichen gesunden Probanden in Bezug auf die erreichte Kontinenz vergleichen. Ebenfalls
lieRen sich somit die manometrischen Messwerte und die Ergebnisse aus den Fragebdgen mit
gesunden Kindern vergleichen. Fiir manometrische Messwerte im Kindesalter existieren keine
anerkannten Normwerte. Bei diesem Vorgehen konnten also die Ergebnisse und
Zusammenhdnge von Fehlbildungen und der erlangten Kontinenz mit mehr Sicherheit
dargestellt werden, als es mit dieser Arbeit mit einer rein deskriptiven Querschnittsstudie
moglich war. Um Ergebnisse mit mehr Aussagekraft zu generieren und einwandfreie
Kausalketten darstellen zu kénnen, sind eine groRere Studiengruppe und der Vergleich zu einer

nicht erkrankten Kontrollgruppe notwendig.

Von den 49 Patienten die im untersuchten Zeitraum in der Kinderchirurgie des
Universitatsklinikums Halle behandelt wurden, war es lediglich bei 35% mdglich, eine

Nachuntersuchung durchzufiihren. Es entstanden Missverhédltnisse zwischen dem
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nachuntersuchten und dem kompletten Patientenkollektiv. im Alter, in der
Geschlechtsverteilung, in der Verteilung der Formen der anorektalen Fehlbildungen und der
Begleitfehlbildungen. Es erfolgte des Weiteren auf Grund der geringen Fallzahl keine
Gruppierung der Nachuntersuchten nach Alter, Geschlecht, Begleitfehlbildungen und der
genauen Form der anorektalen Fehlbildung. Um verlasslichere statistische Daten zu eruieren,
misste eine groRere Patientenzahl untersucht werden. Erst dann ist es moglich, gesicherte

Unterschiede zwischen den Formen der anorektalen Fehlbildungen nachzuweisen.

Die Vergleiche zwischen den Formen der anorektalen Fehlbildungen werden durch
unterschiedliche Klassifikationen und Kontinenz-Scores erschwert. Pefia kritisierte die
Betrachtung der Anomalien unterteilt in Kategorien, da somit Krankheitsbilder mit
unterschiedlicher Prognose zusammengefasst wirden [34]. Bei einer genauen
Nachuntersuchung missten alle Formen der anorektalen Fehlbildungen einzeln miteinander
verglichen werden. Dies erfordert allerdings die Betrachtung eines groRen Patientenkollektivs,

welches auf Grund der Seltenheit des Krankheitsbildes schlecht moglich ist.
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6 ZUSAMMENFASSUNG

Patienten mit anorektalen Fehlbildungen der Klinik fiir Kinderchirurgie des Universitatsklinikums
Halle (Saale) wiesen am haufigsten anocutane, rektourethrale und vestibulare Fisteln auf. Es
bestand eine Jungenlastigkeit von 1 zu 0,66. 70% der Patienten wiesen zuséatzlich
Begleitfehlbildungen auf. Mit 83,3% kamen diese am haufigsten bei den intermedidren Formen

der anorektalen Fehlbildungen vor.

Die Gruppen der anorektalen Anomalien wurden manometrisch auf Unterschiede untersucht.
Hohe ARM erreichten niedrigere intrasphincterische Ruhedruckwerte als mittlere und tiefe. Der
Rektoanale Inhibitionsreflex (RAIR) lieR sich bei tiefen Anomalien haufiger auslésen als bei den
mittleren und den hohen Anomalien. Diese Ergebnisse lieRen sich nach Beachtung der
Konfidenzintervalle nicht verallgemeinern. Des Weiteren fiel bei hohen ARM eine groRere

Distanz des Druckmaximums von anocutan auf.

60% der untersuchten Patienten wiesen Formen von Inkontinenz auf. Das Risiko, keine anale
Kontinenz zu erreichen, war bei den hohen ARM sechsmal [1,003; 35,91] hoher, als bei Patienten
mit tiefen ARM. Kinder mit tiefen anorektalen Fehlbildungen schnitten signifikant besser im
CACP ab, als Kinder mit hohen Fehlbildungen. Patienten, bei denen der RAIR auslésbar war, fir
welchen ein funktionierender M. sphincter ani internus maligeblich verantwortlich ist,

erreichten im CACP ebenfalls eine hohere Punktzahl.

40% der Patienten nach operativer Korrektur einer anorektalen Fehlbildung in der
Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Halle zeigten in der Nachuntersuchung Formen von
Obstipation, was sich in etwa mit Daten einer groBen Vergleichsarbeit deckt (48% Obstipation
bei 1192 Patienten) [64]. Im Vergleich fiel auf, dass Patienten mit Stuhlverhalt geringere
intrasphincterische Ruhedriicke und niedrigere Sphincterdriicke im Kneifdurchzug aufbrachten

als die nicht-obstipierten.

Zusammenfassend kann die anorektale Manometrie als Methode der objektiven Beurteilung
von Inkontinenz und Obstipation bei Patienten nach operativer Korrektur anorektaler
Fehlbildungen gesehen werden. Weiterhin kann sie zum besseren Verstandnis der
Pathophysiologie postoperativer Defizite beitragen und dient der Erhebung von

Verlaufskontrollen.
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8 Thesen

Die anorektalen Fehlbildungen umfassen ein inhomogenes Spektrum von Unterformen. Am

haufigsten treten rektourethrale, anocutane und rektovestibulare Fisteln auf.

Haufig sind die anorektalen Fehlbildungen mit Begleitfehlbildungen assoziiert. Diese kommen

bei 45-70% der Falle vor und beinhalten meist urogenitale und cardiale Fehlbildungen.

Die anorektale Manometrie ermoglicht eine objektive Beurteilung postoperativer funktioneller

Ergebnisse.

Mittels der anorektalen Manometrie lassen sich Aussagen Uber die Pathophysiologie von

Inkontinenz und Obstipation treffen.

Inkontinenz und Obstipation sind haufige langfristige Komplikationen bei Patienten nach
operativer Korrektur einer anorektalen Fehlbildung. 60% der Kinder weisen Formen von

Inkontinenz auf und 40% einen behandlungsbediirftigen Stuhlverhalt.

Die unterschiedlichen Formen der anorektalen Fehlbildungen weisen nicht dasselbe Potential
auf, Kontinenz zu erreichen. Das Risiko, keine anale Kontinenz zu erreichen, ist bei den hohen

ARM sechsmal hoher, als fir Patienten mit tiefen ARM.

Patienten mit hohen anorektalen Malformationen erreichen im Kontinenzscore der deutschen
Arbeitsgemeinschaft fiir Koloproktologie (CACP-Score) eine geringere Punktzahl, als Patienten

mit tieferen anorektalen Fehlbildungen.

Patienten mit positiv auslosbarem rektoanalen Inhibitionsreflex weisen eine bessere Kontinenz

auf, als Patienten bei denen dieser Reflex negativ ist.
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ABBILDUNGSANLAGEN

CACP-Kontinenz-Score

Name des Patienten: geboren am:

Ausgefullt von:

Bitte jeweiliges Feld ankreuzen

Wie oft hatten Sie in 1-2/Tag 3-5/Tag mehr als 5
den letzten 2 Wochen
Stuhlgang?

Welche Konsistenz hat | geformt breiig flussig
Ihr Stuhl
lberwiegend?

Versplren Sie Gut Schlecht Nicht
Stuhldrang?

Kénnen Sie Winde, Gut Schlecht Nicht
fllissigen und festen
Stuhl unterscheiden?

Wie rasch mussen Sie | Minuten Sekunden Sofort
nach Stuhldrang zur
Toilette?
Wie oft finden Sie 1: Nie 2: 1-2/Monat 3: 1-2/Woche
Stuhlin lhrer
Unterwdsche? 4: >3/Woche 5:im letzten Monat
jeden Tag
Wie oft finden Sie die Nie Gelegentlich regelmalig
Unterwadsche
verschmiert (sog.
Bremsspuren)?
Nehmen Sie Ja nein

Medikamente/ Diat
zur Stuhlregulation?

Auswertung: 1. Spalte 2 Punkte, 2. Spalte 1 Punkt, 3. Spalte 0 Punkte, aulRer bei Frage 6: 1. Spalte 4
Punkte, 2. Spalte 3 Punkte, 3. Spalte 2 Punkte, 4. Spalte 1 Punkt, 5. Spalte 0 Punkte, Frage 8: 1. Spalte
— 1 Punkt, 2. Spalte 0 Punkte Je mehr Punkte in der Addition, desto besser kontinent.

erreichte Endpunktzahl:

Abbildung 13: Kontinenzscore der deutschen Gesellschaft fiir Koloproktologie (CACP-Score)



Cleveland Clinic Obstipations-Score

Name des Patienten: geboren am:

Ausgefillt von:

Bitte jeweiliges Feld ankreuzen

Wie oft hatten Sie | 1-2 Mal alle | 2 x pro 1 x pro seltener als 1 | seltenerals 1
in den letzten 1 bis 2 Tage Woche Woche x pro Woche | x pro Monat
Wochen

Stuhlgang?

Haben Sie Nie Selten Manchmal Haufig Immer
Schmerzen beim
Stuhlgang?

Haben Sie ein Nie Selten Manchmal Haufig Immer
Geflhl der
unvollstdndigen
Entleerung?

Haben Sie Nie Selten Manchmal Haufig Immer
Bauchschmerzen?

Wie viel Zeit Weniger als 5-10min 10-20min 20-30min Mehr als
brauchen Sie auf | 5min 30min
der Toilette?

Missen Sie lhre Nein AbfUhrmittel Klister,
Stuhlentleerung Einldufe 0.3.
unterstitzen?

Wie oft gehen Sie | Nie 1-3 Mal 3-6 Mal 6-9 Mal Mehr als 9
pro Tag ohne Mal

Erfolg zur
Toilette?

Wie lange leiden | Weniger als 1-5 Jahre 5-10 Jahre 10-20 Jahre Mehr als 20
Sie schon an 1 Jahr Jahre
chronischer
Verstopfung?

Auswertung: 1. Spalte: 0 Punkte, 2. Spalte: 1 Punkt, 3. Spalte: 2 Punkte, 4. Spalte: 3 Punkte, 5. Spalte:
4 Punkte Je mehr Punkte in der Addition, desto schwerere Obstipation

erreichte Endpunktzahl:

Abbildung 14: Cleveland Clinic Obstipations Score (CCOS)
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