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Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

Anatomie 

Topografie, Makroskopie 
• Lange, Weite10, 14, 15: Jejunum und Ileum mess en zu
sammen 5-7 m; eine exakte Uingenmessung ist nur 
am Leichendarm moglich und ergibt wegen des To
nusverlustes hohere Werte (bis 11 m)lO. Beim Leben
den erreicht eine iiber die Mundhohle eingefiihrte ca. 
3 m lange Sonde gewohnlich das Zokum oder sogar 
tiefergelegene Darmabschnittel5• Ublicherweise wer
den die proximalen M des Dunndarmes als Jejunum, 
die distalen % als Ileum bezeichnet, ohne daB eine 
scharfe Grenze besteht10,14,15. Lichtungsweite, Wand
dicke und Kerckring-Falten (Plicae circulares) nehmen 
von proximal nach distal progredient abo Wegen der 
engeren Lichtung ist das Ileum durch lichtungseinen
gende Prozesse starker gefahrdet als das Jejunum15• 

• Mesenterium: Jejunum und Ileum sind am Mesen
terium (Gekrose) aufgeMngt, dessen Wurzel (Radix 
mesenterii) von links oben (Flexura duodeno-jejunalis) 
nach rechts unten (rechte Fossa iliaca) an der hinteren 
Bauchwand fixiert ist. Sie iiberkreuzt die Grenze zwi
schen 3. und 4. Abschnitt des Duodenum, die V. cava 
inferior oder V. iliaca communis dextra und den rech
ten Ureter. Die Radix ist etwa 15-17 cm, der Mesente
rialansatz am Darm dagegen 5-7 m, also etwa 40mal 
so langlO; daher ist das Mesenterium in "halskrausen
ahnliche" Falten gelegt. Seine maximale Breite (obe
res Ileum) betragt etwa 25 cml4• 

Blutgeflifie10,14 

• Arterielle Blutversorgung: Sie erfolgt iiber die Aste 
der A. mesenterica superior (Aa. jejunales, Aa. iliacae, 
A.ileocolica). Die Aste bilden untereinander zahlrei
che Anastomosen ---->- 2-5 ubereinandergelegene Arka
den; die Endaste treten von der Konvexitat der letzten 
Arkade an die Serosa heran. 
• Venoser Abfluj3: Die Venen folgen parallel den Arte
rien; sie bilden daher ebenfalls Arkaden. Die Vv.jeju
nales und Vv. iliacae miinden von links, die V. ileocolica 
miindet von rechts in den Stamm der V. mesenterica 
superior ein. Die letztere leitet das Blut in die Pfort
ader weiter. 

Lymphgefiille und Lymphknoten10,14 

Der LymphabfluB beginnt mit blindendigenden Ka
pillaren innerhalb der Zotten, die in das axiale Chylus
gefaj3 oder in ein Kapillarnetz an der Zottenbasis 
miinden. Von hier aus fliel3t die Lymphe in Transport-

gefaBe des Mesenterium, passiert zahlreiche mesente
riale Lymphknoten, deren GroBe zur Mesenterialwur
zel hin zunimmt, und gelangt in die Trunci intestinales 
( = Vasa efferentia der Mesenteriallymphknoten) -> 

Cystema chyli -> Ductus thoracicus. 

Mikroskopie 
Die Mukosa bildet die schon erwahnten Kerckring
Falten, die quer zur Langsachse des Darms angeord
net sind und ineinander iibergehen. Die Falten tragen 
an der Oberflache Zotten (bis 40/mm2 im oberen Jeju
num 1l), die im proximal en Diinndarm iiberwiegend 
schlank und fingerformig, im unteren Ileum eher ab
geflacht und blattfOrrnig erscheinen. Sie vergroBem 
die innere Oberflache des Diinndarms urn den Fak
tor7-1417 und werden hauptsachlich von Enterozyten 
bedeckt, die einen Biirstensaum aus Mikrovilli tragen. 
Durch die Mikrovilli wird die innere Oberflache wei
ter urn den Faktor 14-40 vergroBert17. Der am weite
sten lumenwarts gelegene Bestandteil des Biirstensau
mes ist die Glykokalyx, die neutrale und saure 
Mukosubstanzen mit Karboxyl- und Sulfatgruppen 
enthaltlO• Der Biirstensaum enthalt nicht nurverschie
dene Disaccharidasen, Peptidasen und Lipasen 10, 17, die 
eine entscheidende Rolle bei der Endverdauung der 
Kohlenhydrate, Eiweil3korper und Fettsubstanzen der 
Nahrung spielen, sondem auch Transportproteine (fUr 
Na+ und D-Glukose; Na+ und Aminosauren)17 und 
nichtenzymatische Rezeptoren17, die Vitamin B12 und 
Ca + + selektiv binden. 

Den nach auBen vorgebuckelten Zotten entspre
chen die zur TIefe hin eingestiilpten Lieberkuhn-Kryp
ten. Sie enthalten 
• undifJerenzierte Kryptenzellen, die V. a. am Krypten
grund geMuft Mitosen zeigen und den Nachschub 
nicht nur fUr die Enterozyten, sondem auch fUr die 
Paneth-Zellen, endokrinen Zellen und die meisten Be
cherzellen der Diinndarmschleimhaut liefem17. Die in 
der Kryptentiefe gebildeten neuen Enterozyten wan
dern kontinuierlich nach oben zur Zottenspitze hin, 
wobei sie weiter ausreifen, und werden schlieBlich 
von dort in die Darmlichtung abgestoBenlO,17. 
• Die Becherzellen10,17 finden sich sowohl in den 
Krypten als auch auf den Zotten. Sie sind auf den Zot
tenspitzen seltener (moglicherweise wird dies auch 
nur durch Schleimabgabe vorgetauscht), und nehmen 
vom proximal en Jejunum zum distal en Ileum hin pro
gredient abo Der von ihnen produzierte Schleim dient 
dazu, die Mukosa gegen potentiell scMdigende Sub-
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stanzen von der Darmlichtung her zu schiitzen; seine 
Bildung laBt sich durch bakterielle Enterotoxine und 
Immunkomplexe steigem17. 

• Die Paneth-Zellen (Paneth-Komerzellen)lO,17 liegen 
vorwiegend am Kryptengrund, aber auch an den Sei
tenwanden der Krypten; sie zeigen eine prominente 
eosinophile Granulation und eine aktive Proteinsyn
these. Ihr Lysozym-, alpha l-Antitrypsin- und Immun
globulingehalt spricht dafiir, daB sie protektive Funk
tionen ausiiben, indem sie zur Regulation der Diinn
darmflora beitragen. Ihre Funktion ist jedoch bis 
heute nicht befriedigend gekiart. 
• M-Zellenlo,17 sind spezialisierte Epithelien iiber den 
Peyer-Plaques; sie tragen statt der typischen Mikrovil
Ii flache Oberflachenleisten und -falten, die nur Vs-Vs 
der Mikrovillus-Hohe aufweisen. Wahrscheinlich be
steht ihre Aufgabe darin, makromolekulare Antigene 
aus der Darmlichtung transepithelial an die darunter
liegenden Lymphozyten weiterzureichen. 

• Kaveoliire Zellen (Tuft- oder Biirstenzellen, multi
vesikuHire oder fibrovesikuHire Zellen)10,17 finden sich 
yom Duodenum bis zum Ileum. Sie sind bimenformig 
gestaitet, mit schmaler Spitze zur Darmlichtung hin, 
und besitzen langere sowie breitere Mikrovilli und 
Langsfilamente, die tief in das apikale Zytoplasma 
hineinreichen, femer charakteristische kaveolare Er
weiterungen (Tubuli und Vesikel), die mit der apikalen 
Zytoplasmamembran an der Basis benachbarter Mi
krovilli in Verbindung stehen. Ihre Funktion ist unge
kHirt (Chemorezeptoren ?;n. 
• Endokrine/parakrine Zellenl6 kommen innerhalb 
des Epithelverbandes in verschiedener Form vor 
(Hauptsekretionsprodukt jeweils in Klammer): 1m 
oberen Diinndarm P-Zellen (Peptide?), D1-Zellen 
(Peptide?), EC-Zellen (5-Hydroxytryptamin, Peptide), 
D-Zellen (Somatostatin), S-Zellen (Gastrin), I-Zellen 
(Cholezystokinin), K-Zellen (GIP), Mo-Zellen (Moti
lin), L-Zellen (GLI), G-Zellen (Gastrin) und in gerin
ger Zahl N-Zellen (Neurotensin). L- und N-Zellen 
kommen haufiger im unteren Diinndarm vor, der au
Berdem wenige EC-Zellen, wenige D1-, D-, S-, 1-, K
und Mo-Zellen enthalt. 

• Interepitheliale Lymphozyten 9 gehoren sowohl zu 
den B- als auch zu den T-Lymphozyten und spielen 
zweifellos eine Rolle bei der immunologischen Erken
nung und Abwehr schiidigender Agentien im Darmlu
men. Sie sind v. a. bei Zoliakie stark vermehrt9 

(I> S.272). 
Die Lamina propria del' Dunndarmmukosa besteht 

aus einem retikularen Bindegewebe, das Lymphozy
ten, Makrophagen, Plasmazellen, Mastzellen sowie 
neutro- und eosinophile Granulozyten enthalt. Unter 
den immunglobulinbildenden Zellen dominieren mit 
58,6-86,7% die IgA-produzierenden Zellen9• Anhiiu
fungen lymphatischen Gewebes finden sich in Form 
der lymphatischen Solitiirfollikel und der Peyer-Pla
ques. Die Peyer-Plaques enthalten bis zu 400 Follikel 
und werden bis 12 cm langlo. 

Die M. mucosae besteht aus einer vorwiegend zirku
lar verlaufenden Innen- und einer vorwiegend langs 
verlaufenden auBeren Lage von Muskelzellen. Die 
zur Tiefe anschlieBende Submukosa bildet die eigent
liche Verschiebeschicht und besteht aus einem Sche
rengitter kollagener Fasem, das zwischen der M.mu
cosae und der M. propria ausgespannt ist. Es enthalt 
Blut- und LymphgefaBe sowie das Gewebe des Plexus 
submucosus Meissnerlo, II. 

Die M. propria ist aus der inneren Ring- und der au
Beren Langsmuskulatur aufgebaut, dazwischen liegt 
eine schmale Bindegewebsschicht mit dem Plexus my
entericus Auerbach 10, II. Hierauf folgen schlieBlich die 
Subserosa mit ihren gitterartig angeordneten kollage
nen Faserziigen und das Mesothel der SerosaIO,II. 

Physiologiel2, 13, 16-18 

Motilitiit 
Der Chymus kann eine Zeitlang unbewegt in der 
Darmlichtung liegen, urn dann durch Segmentations
bewegungen (zirkulare Kontraktionen) unterteilt und 
durch Pendelbewegungen eine kurze Strecke hin und 
her bewegt zu werden 13,18. Diese Funktionen laufen 
auch am denervierten Darm ab13. Die Peristaltikerfor
dert dagegen einen intakten Plexus myentericus; sie 
befordert den Darminhalt analwarts weiter. Mogli
cherweise wirken Serotonin und/oder Substanz P, die 
im Plexus myentericus synthetisiert werden, als Trans
mittersubstanzen zwischen bipolaren Zellen und Neu
ronen des Plexus myentericus13. 

Resorption 
Die Biirstensaum-Disaccharidasen der Enterozyten 
(Laktase, IsomaItase, Maltase II und III, Trehalase, 
Invertase)lo hydrolysieren die entsprechenden Kohlen
hydrate, die sodann im oberen und mittleren Diinn
darm resorbiert werden. Amino- und Dipeptidasen 
spaJten die schon vorher durch Pepsin-, Trypsin- und 
Chymotrypsineinwirkung entstandenen Eiweifispalt
produkte weiter in ihre Aminosaurenbestandteile auf, 
die ebenfalls vorwiegend im Duodenum und Jejunum 
resorbiert werden13. Beim Saugling werden auch un
gespaltene EiweiBkotj)er (z. B. die Antikorper der 
Muttermilch) durch Pinozytose resorbiert13. Die Fett
resorption betrifft freie Fettsauren und Monoglyze
ride, die das Endprodukt der Pankreaslipase-Verdau
ung darstellen. Kurzkettige Fettsauren mit weniger als 
10-12C-Atomen werden direkt in das pfortaderblut 
abgegeben, wahrend langkettige Fettsauren zu Trigly
zeriden resynthetisiert, mit Lipoprotein, Cholesterin 
und Phospholipid vereinigt und als Chylomikronen in 
die LymphgefaBe abgegeben werdenlo,13. Chylomi
kronen bestehen zu etwa 86% aus Triglyzeridenlo. Die 
Fettresorption erfolgt im oberen Diinndarm, aber 
auch im Iieum13. Weiterhin werden Cholesterin (im di
stalen Ileum), Wasser, Vitamine und verschiedene 
Elektrolyte von den Enterozyten resorbiert. 



Sekretion 
Die Diinndarmmukosa erzeugt einen nahezu eiweiJ3-
freien waJ3rigen Schleim12. Bei Cholera ist die Produk
tion exzessiv gesteigert (I> S.294). Wahrscheinlich er
folgt die Sekretion nur oder fast nur durch das 
Krypten-, nicht durch das Zottenepithel. cAMP, 
cGMP, Ca + + und andere unbekannte Substanzen 
sind die intrazellularen Mediatoren, die einen aktiven 
Sekretionsmechanismus stimulieren 12. Als Stimuli fUr 
die intrazellularen Mediatoren kommen sowohl intra
luminale (bakterielle Toxine, Dihydroxy-Gallensau
ren, Hydroxy-Fettsauren)12 als auch biologisch aktive 
humorale Wirkstoffe (VIP, Prostaglandine, Azetylcho
lin, Serotonin etc)12 in Betracht. 

Endokrine Funktionen 
Auf die Bildung humoraler Wirkstoffe durch die 
Darmschleimhaut und auf die mutma13lichen Funk
tionen bestimmter enteraler Zellformen (Paneth-Zel
len, M-Zellen etc.) wurde oben bereits hingewie
sen16,16a. 

Fehlbildungen 

Die wichtigsten Formen sind in Tabelle 5.1 zusam
mengefaJ3t. Ihre klinische Relevanz hangt von Art und 
Schwere der Fehlbildung sowie von ihrer moglichen 
Kombination mit Fehlbildungen anderer Organe abo 
Die haufigste und daher wichtigste Fehlbildung ist 
das Meckel-Divertikel. 

Meckel-Divertikel 

Definition 

Das Meekel-Divertikel ist ein Relikl des D. ompha
lo-entericus und geht 10- 150 (gewohnlieh 
60- 90) em oberhalb der Baurun-Kiappe lO gegen
iiber dem Mesenterialansatz als meist fingerformi
ge Ausstiilpung aus der Diinndarmwand hervor. 

Epidemiologie 
1m piidiatrischen Sektionsgut betragt die Haufigkeit 
zwischen 1,1 und 2,9%37,45. Aus Japan wird an einem 
nur aus Feten und Neugeborenen bestehenden Sek
tionsgut von 1816 Fallen iiber eine Haufigkeit von so-
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gar 3,4% berichtet37. 1m allgemeinen Sektionsgut liegt 
die Haufigkeit zwischen 0,3 und 4W9• Chirurgische 
Statistiken verzeichnen 0,14-4,5%19. Das miinnliche 
Geschlecht iiberwiegt etwa im Verhaltnis 2: 110,42,45. 

Morphologie 
Makroskopisch( I> Abb.5.2a u. b)istdas Meekel-Diver
tikel ein meist finger-, seltener warzenformiger oder 
gelappter Blindsack37, der mit der Bauehwand durch 
einen bindegewebigen Strang (Filum terminale10) ver
bunden sein kann. Die Lange betragt 1-56 (meist 
2-8) em, der Durchmesser 1-50 cm, die Miindung zur 
Darmwand ist 0,2-6 em weit und trichterformig19,45. 

Mikroskopisch wird das Divertikel von Ileum
schleimhaut ausgekleidet, enthalt jedoch haufig hete
rotope Gewebsinseln, V. a. Magenschleimhaut 
(10-85%, Abb.5.2c-e) oder Pankreasgewebe (1-10%, 
I> Abb. 5.2 £)19,51. Weiterhin konnen vorkommen: Duo
denal-, Jejunal-, kolorektale Sehleimhaut oder Endo
metrium19. 

Verlauf, Komplikationen 
In 4-46% der Hille mit operativ nachgewiesenem 
Meekel-Divertikel ist das Divertikel selbst AnlaJ3 zu 
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Tabelle5.1. Fehlbildungen des Jejunum und Ileum 

FOImanomalien 
HypoplasielO,J9,52 

Mecke1-Divertike1 
Atresie'O 

Stenosen'O 

Lage- und Fixiernngsanomalien 
Situs inversuslO,32 

Malrotation 10 

Mesenterium commune'O 

Coecum mobile'O 

Numerische Anomalien 
Agenesie10 

Duplikaturen'o 

Sonstige Fehlbildungen 
Dystopien'O 

"Angeborener Kurzdarm": Lange 30-106 em (normal beim Neugeborenen 150-400, beim Friihge
borenen 160-240 cm). Wahrscheinlich fast immer mit einer angeborenen Verkiirzung auch des Ko
Ion kombiniert. Stets gleichzeitig Malrotation bzw. Coecum mobile, 
[> Text S.255 
Relativ haufig (0,015-0,07% aller Neugeborenen). Haufigste Lokalisation im Ileum (46%) und 
Duodenum ([> S.234), multipel in 16-25%. Mehrere Typen34 : 

• Typ I = bindegewebige Scheidewand ("membranose Atresie") 
• Typ II = bds. blinde Darmenden, mit oder ohne bindegewebige Strangverbindung 
• Typ III = multiple Atresien 
• Typ IV = "Apfelschalen"-Deformitat* (schneckenartig gewundenes unteres Ileumsegment ohne 
dorsales Mesenterium, Variante von Typ II mit Unterbrechung der Darmwand). 

Jejuno-ileale Atresien entstehen wahrscheinlich in der spaten Fetalzeit (Duodenum: friiher) und 
haben eine urn so bessere Prognose, je tiefer die Atresie lokalisiert ist41 . Atresien konnen mit einer 
segmentalen Muskelaplasie kombiniert sein' 2.4J. Kombination mit long-segment-Typ des 
M. Hirschsprung24a. 
• Inn ere Stenosen sind teils membranos bedingt ( = milde Form der Atresie Typ I mit Defekten in 
der Membran), teils beruhen sie auf muskuliiren Wanddefekten (infolge von Entwicklungsstorungen 
des intramuralen Nervensystems?) oder umgekehrt auf einer umschriebenen ringformigen Muskel
hypertrophie20,26,27,J6. 

• .4"ujJere Stenosen sind durch Briden, persistierende fetale Ligamente, durch einen arteriomesen
terialen Darmverschlul3 bei Malrotation oder durch ein Pancreas anulare bedingt. 

Mehrere Typen: 
• Situs inl'ersus totalis=symmetrische seitenverkehrte Verlagerung der Baucheingeweide 
• Situs inl'ersus partialis superior= symmetrische seitenverkehrte Verlagerung nur von Magen und 
Duodenum 
• Situs inversus partialis inferior= symmetrische seitenverkehrte Verlagerung von Diinn- und Dick
darm 
• Kartagener-Syndrom= Kombination von Situs inversus totalis/partialis mit Bronchiektasien 
und Polyposis nasi6 

StOrungen der embryonalen Nabelschleifen- und Darmdrehung ([> auch Abb.7.1). Ungefahre 
Haufigkeit 1 % aller Neugeborenen, schwere Formen jedoch seIten. m: w = 2: 1. Untertypen: 
• Fehlende Nabelschleifendrehung bei Omphalozele (Rotation 0°): Darmlage entspricht derjenigen 
der 5. und 6. Fetalwoche 
• Nonrotation (pathologische + 90° -Drehung): Entspricht dem Zustand nach der initialen +90°
Drehung der Nabelschleife -. Diinndarm rechts, Dickdarm links in der Bauchhohle 
• Malrotation I (pathologische + 180° -Drehung): Zokum und Colon ascend ens liegen vor den 
Diinndarmschlingen, in der Mittellinie fixiert. Zokum liegt in Hohe des Duodenum ("angeborener 
Zokum-Hochstand',). Gefahr: Arteriomesenterialer Darmverschlul3 ([> S.235) 
• Malrotation II: Erste Drehung regelrecht (+90°), folgende Drehung(en) falsch in entgegenge
setzter Richtung, d.h. im Uhrzeigersinn (-90°). Das distale Duodenum liegt vor der Mesenterial
wurzel, das proximale Kolon dahinter 
• Weitere Rotationsformen (Ubers."') 
Fehlende Verwachsung des Mesokolon mit der hinteren Bauchwand -+ schmale stielfOrmige Radix 
mesenterii, an der das Colon ascendens und die Diinndarmschlingen frei beweglich aufgehangt 
sind. Zus. mit dem Coecum mobile in 14% aller Kinder im 1. Lj. Gefahr: Ileozokal-Volvulus. 
Partie lie Anheftung des Mesokolon an der hinteren Bauchwand. Zokum und Anfangsteil des Co
lon ascendens bleiben daran frei beweglich aufgehangt. Gefahr: Coecum mobile-Syndrom = rezidi
vierende Torsionen des Colon ascendens (klinisch: "Nabel"- und Unterbauch-Koliken; morpholo
gisch: Pericolitis fibrosa). 

Volliges Fehlen des Diinndarms. Nur bei Acardius amorphus oder bei Holo- bzw. Hemiakardius. 
Selten, 0,02% aller Sauglingssektionen. Man unterscheidet 
• rnndliche (sphiirische) und 
• rohrenformige (tubuliire) Duplikaturen, die ersteren iiberwiegen mit 84% bei weitem. Eine Form 
sind die intraluminalen Divertikel des Duodenum ([> S.233). Eine Kommunikation der Duplika
tur mit der Darmlichtung kommt vor oder fehlt. Diagnostisch entscheidend ist der histologische 
Wandaufbau (innen Darmschleimhaut, in der Wand glatte Muskulatur). Die Wand enthaIt haufig 
dystope Schleimhautinseln13• Mogliche Komplikation bei aul3erer Ruptur-. Pseudomyxoma peri
tonei ([> S.566yo,22. 

Meist Magenschleimhaut oder Pankreasgewebe. Aul3erhalb von Divertikeln und Duplikaturen sel
ten. Dystope Magenschleimhaut kann Ulzera (-.Blutungen) oder eine Invagination hervorru
fen 10, 18,21.28,40. 
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TabelleS.1 (Fortsetzung) 

Aganglionose'o In 7-10% der Faile von Aganglionose enthiilt auch der Diinndarm ein aganglionares Segment. 
Neuronale intestinale Dysplasie I> S.372. 

Dysgenesie des Ileum Selten (18 Faile bis 198214). Segmentale, sackformige oder tubulare Erweiterung des terminalen 
Ileum. Wahrscheinlich Entwicklungsstorung im Bereich der Insertion des D.omphalo-entericus 
("Meckelsches Riesendivertikel"). 

Omphalozele, Gastroschisis I> Text, S.259. 

* "apple peel deformity" oder "Christmas tree deformity" 

a 

e 
Abb.S.1a-h. Anomalien des Ductus omphalo-entericus (vitel
lo-intestinalis). (Nach LoUW32). a Meckel-Divertikel (Persistenz 
des intraabdominellen Anteiles). b Meckel-Divertikel mit Bin
degewebsstrang zum Nabel hin. c Meckel-Divertikel mit Fistel
Verbindung zum Nabe!. d Offener Ductus omphalo-entericus 
(vollstiindiges Ausbleiben der Gangobliteration). e Nabelsinus 
(Enterotom): Persistenz des umbilikalen Endes des Ganges, das 
durch den intraabdominellen Druck nach auGen umgestiilpt 
wird und himbeerartiges Aussehen hat ("Nabelgranulom"). 

dem Eingriff19,42,46,47, in den iibrigen Hillen ein zufalli
ger Nebenbefund bei Operationen aus anderer Ursa
che. Bei etwajedem 5. routinemaBig entfernten Diver
tikel ist ein pathologisch relevanter Befund zu erhe
ben30. 
• Hiiufige Komplikationen sind: Darmobstruktion 
durch Briden, Volvulus35 oder Invagination (34-43%), 
Blutungen (16-35%, Abb.5.2d) und Entzundungen 
(Divertikulitis: 13 -38 % )38,42. 
• Seltene Komplikationen19 sind: spezijische Entzun
dungen (Tuberkulose, M.Crohn)16, Parasitosen (Schi
stosomiasis mansonj25), Steinbilduni1, Tumoreff4,44,48, 

(Leiomyom, Lipom, Fibrom l 1, Neurofibrom, Angiom, 
Adenokarzinom, Leiomyosarkom24b und sonstige 
Sarkome). Wichtigster Tumor ist das Karzinoid (bis 
1972: 45 publizierte FaIlef9. 20% der Karzinoide zei
gen ein ~nvasives Wachstum, 21 % Metastasen (Leber, 
Lymphlmoten, Lunge, Wirbelsaule, Ileum)29. 

In rund ¥3 der FaIle ist das Meckel-Divertikel mit 

9 

~' 

Ie 
IJ h 

fu. g Dottergangszyste (Enterozystozele, Nabelzyste) bei Ver
schluG beider Gangenden und Persistenz des intermediaren 
Gangabschnittes innerhalb des Nabels (= Nabelzyste, g) oder 
retroumbilikal (= Enterozystozele, f). h Bindegewebiges Band 
als Rest des D.omphalo-entericus oder seiner GefaGe mit Ver
lauf yom Nabel entweder zum Ileum oder zu einem beliebigen 
Teil des Mesenterium (Gefahr des Strangulationsileus oder Vol
vulus) 

anderen Fehlbildungen kombiniert37,45, v. a. mit Om
phalozele, Osophagus- oder anorektaler Atresie, 
schweren MiBbildungen des ZNS oder des kardiovas
kul1iren Systems45, nach anderen Angaben auBerdem 
mit Hufeisenniere und Poly-IOligodaktylie37. Die 
Kombination mit kardiovaskularen Fehlbildungen 
konnte darauf hinweisen, daB eine StOrung des Dot
tersackkreislaufs kausalgenetisch eine Rolle spiele7. 
Die Trisomie 0 und die Trisomie E gehen gehauft mit 
einem Meckel-Divertikel einher 37 . 

Prognose 
Die Letalitat des komplizierten Meckel-Divertikels 
iiegt heute bei 0_10%22,45,47. Die Resektion des unkom
plizierten Divertikels hat eine Letalitat von 0%33,42,45, 
aber eine postoperative Morbiditat von 1,2_5%33,45. 
Die Diskussion damber, ob unter diesen Umstanden 
jedes bei einer Bauchoperation zufaIlig entdeckte Di
vertikel entfernt werden soIlte, ist noch immer nicht 
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Abb.S.2a-f. Meckel-Divertikel (MD). a Langes, relativ schma
les MD mit einem Fettgewebsbiirzel im Bereiche der Spit
ze. b Kurzes dickes MD. c Heterotope Korpusschleimhautinsel 
des Magens in einem MD. H. E., 30 x. d Breite oberflachliche 
Erosion einer heterotopen Korpusschleimhautinsel in einem 

abgesehlossen23. Die friiher angenommene spontane 
Komplikationsrate von 25% liegt sieher zu hoeh und 
betragt statt dessen nur 4,2% bis nahezu OOR\ mit ab
nehmender Haufigkeit wahrend des Lebens. Unauf
fallige Divertikel mit weiter Offnung und ohne Ver
waehsungen oder palpable Verdickungen konnen 
daher nach heute vorherrsehender Meinung in situ 

Blutung. H. E. 30 x. e MD Driisen 
vom Typ der Pylorus- und Brunnerschen Driisen. H. E. 17 x . 
f MD mit heterotopem exokrinem Pankreasgewebe innerhalb 
der au~eren Wandschichten. H. E. 17 x 

belassen werden45,47,51. Nach einem ktirzlich erschie
nenen Editorial in Lancet soIl dies zumindest fUr Pa
tienten jenseits des 40. Lj gelten, wenn das Divertikel 
keine Adbasionen auf weist und rein zufaIIig entdeckt 
wird23. Der Patient soIljedoch wegen moglicher spate
rer Komplikationen tiber den Befund unterrichtet 
werden. Unter dies em Gesichtspunkt stehen etwa 

... 



70-90% der Divertikel zur Entfernung an19,47. Andere 
Autoren raten nach wie vor zur systematischen Resek
tion17,30. 

Sonstige Anomalien des Ductus omphalo-entericus 

I> Abb.5.1. 

Die beiden folgenden Fehlbildungen zahlen nur in
direkt zu den Fehlbildungen des Diinndarms: Pri
mar handelt es sich urn Bauchwanddefekte, durch die 
jedoch Diinndarm nach auBen verlagert werden kann. 
Sie werden daher unter den Fehlbildungen des Diinn
darms abgehandelt. 

Omphalozele (Exomphalos)50 

Hierunter versteht man einen vollstiindigen Defekt der 
vorderen Bauchwand, bei dem die Bauchwandmus
keln, die Faszien, das subkutane Fettgewebe und die 
Haut fehlen. Der unterschiedlich groBe Defekt wird 
von einer Membran bedeckt, die innen vom parietalen 
Peritoneum (Ziilomepithel), auBen vom Amnion und 
zwischen diesen beiden Hauten von mesenchymalem 
Bindegewebe gebildet wird. 

Entwicklungsgeschichtlich entspricht die Ompha
lozele einer Persistenz des Bauchstiels19a und der phy
siologischen Nabelhemie32• Bei groBen Defekten kon
nen allerdings neben Diinndarmschlingen auch weite
re Teile des Magendarmtraktes, Leber und Milz in 
den Bruchsack verlagert sein. Die kleinsten Omphalo
zelen enthalten dagegen nur die unterste Ileumschlin
ge, ggf. auch das ZOkum32. 

Ent prechend den entwickJung ge chichtlichen 
Grundlagen geht bei der Omphalozele die Na
bel chnur direkt in den Omphalozelen ack iiber 
(Abb. 5.3 b). 

Die Omphalozele ist etwa gleich hiiufii6a, nach an
deren Angaben34a nur halb so haufig wie die Gastro
schisis. Sie wird wesentlich haufiger (66% gegeniiber 
23%34a) von anderen Mij3bildungen, speziell von kar
dialen Fehlbildungen (52%34a) begleitet. Die Angaben 
iiber die Haufigkeit von Chromosomenaberrationen 
schwanken erheblich (5_40%34a,36a Trisomie 13 oder 
1834a). Die Omphalozele solI stark gehauft bei miitter
Iicher Schwangerschaftstoxikose auftreten18a. Auch 
die Angaben zur Letalitiit variieren betrachtlich 
(18_34W4a,36a). Die Letalitat hangt von der GroBe des 
Bauchwanddefektes ab (13% bei einem Durchmesser 
unter 3 cm, 62% bei groBerem Durchmesse~6a). 

Gastroschisis 

Synonyma 
Laparoschisis; Paraomphalozele; Abdominoschisis; 
rupturierte embryonale Omphalozele 

1m Gegensatz zur Omphalozele handelt es sich bei 
der Gastroschisis urn einen gewohnlich 2,5-4 cm im 
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Abb.5.3. aGastroschisis. Die Nabelschnur inseriert am Rande 
des Bauchwanddefektes. b Omphalozele. Die Nabelschnur geht 
direkt in den Omphalozelensack tiber. (Aus Willital HG (1981) 
Atlas der Kinderchirurgie. Indikationen und Operationstechnik. 
Schattauer, Stuttgart New York, mit freundlicher Genehmigung 
des Autors und des Verlages) 

Durchmesser groBen31a paramedian en Bauchwand
defekt - gewohnlich rechts von del' Mittellinie -, dem 
ein Bruchsack fehlt. 

Die Nabelschnur inseriert an regelrechter Stelle 
(Abb. 5.3 a), also meist links von dem Defekt und 
nur selten von ihm durch einen schmalen Haut
saum getrenntI9a.3Ia. 

Nach neueren Untersuchungen von de Vries19a ent
steht die Gastroschisis infolge einer zeitlichen Diskor
danz in der GefaBversorgung der rechten Bauch
wandseite bei zu friiher oder zu spater Involution der 
rechten Umbilikalvene. 

Durch den Bauchwanddefekt tritt ein verkiirzter 
Darm mit verdickter Wand nach auBen vor19 a,31a. 
Die Hiiufigkeit der Gastroschisis wird mit 
1 : 5000-1 : 14000 Geburten, als jiingster iiberlebender 
Patient wird ein Friihgeborenes von 630 g Geburtsge
wicht angegeben42a. Die Kinder sind haufiger (65% 
gegeniiber 23%) Friihgeborene als bei der Omphalo
zele34a. Haufigste Begleiifehlbildungen sind die Nonro
tation bzw. Malrotation und die Darmatresie19a.34a. 
Die Letalitiitsoll teils h6he~6a, teils niedrige~4a als bei 
der Omphalozele sein. 



260 Jejunum und Ileum 

Literatur culum - a cause of chronic anemia. Gastroenterology 62: 
1238-1240 

1.-10a. Weiterfiihrende Literatur(!> S.252) 
11. Almagro UA, Erickson L Jr (1982) Fibroma in Meckel's diverti

culum: a case associated with axial and ileal volvulus. Am 1 Gas
troenterol 77: 477-480 

12. Alvarez SP, Greco MA, Genieser NB (1982) Small intestinal atre
sia and segmental absence of muscle coats. Human Pathol 13: 
948-951 

13. Ammann J, Scharli A, Vogt B (1975) Ulcerierende Ileum-Dupli
katur als ungewohnliche Ursache einer massiven Darmblutung 
beim Erwachsenen. Chirurg 46: 76-78 

14. Bell MJ, Ternberg 1L, Bower RJ (1982) Ileal dysgenesis in infants 
and children. 1 Pediatr Surg 17: 395-399 

15. Blyth H, Dickson lAS (1969) Apple peel syndrome. J Med Gen 
6:275-277 

16. Bondeson L, Starck-Bondeson A-G (1974) Crohn's disease in 
heterotopic gastric mucosa in a Meckel's diverticulum. Acta path 
microbiol scand A 82: 427-430 

17. Carstensen G, Hess W (1983) Das Meckelsche Divertikel - Er
fahrungen nach 155 Resektionen. Langenbecks Arch Chir 359: 
161-170 

18. Chandrakamol B (1978) Gastric heterotopia in the ileum causing 
hemorrhage. J Pediatr Surg 13: 484-487 

18a. Czeizel A, Vitez M (1981) Etiological study of omphalocele. 
Hum Genet 58: 390-395 

19. deBartolo HM, van Heerden JA (1976) Meckel's diverticulum. 
Ann Surg 183: 30-33 

19a. deVries P (1980) The pathogenesis of gastroschisis and ompha
locele. J Pediatr Surg 15: 245-251 

20. Dhall JC, Khatri HL, Jaiswal TS, Sekhon GS (1978) Congenital 
segmental absence of intestinal musculature. Am 1 Gastroenterol 
70:401-403 

21. Doberneck RC, Deane WM, Antoine JE (1976) Ectopic gastric 
mucosa in the ileum: a cause of intussusception. J Pediatr Surg 
11: 99-100 

22. Duffy G, Enriquez AA, Watson C (1974) Duplication of the 
ileum with heterotopic gastric mucosa, pseudomyxoma peritonei 
and nonrotation of the midgut. Gastroenterology 67: 341-346 

23. Editorial: Meckel's diverticulum: surgical guidelines at last? 
Lancet II: 438-439 

24. Ewerth S, Hellers G, Holmstrom B, Nordenstam H (1979) Carci
noma of Meckel's diverticulum. Acta chir scand 145: 203-205 

24a. Gauderer MWL, Rothstein FC, Izant RJ Jr (1984) Ileal atresia 
with long-segment Hirschsprung's disease in a neonate. J Pediatr 
Surg 19: 15-17 

24b. Haugen OA, pegg CS, Kyle J (1970) Leiomyosarcoma of 
Meckel's diverticulum. Cancer 26: 929-934 

25. Haynes S, Reid HAS (1976) Meckel's diverticulitis due to Schis
tosomiasis Mansoni. Am J Gastroenterol66: 559-561 

26. Horvath N, Scholz M, Kiraly F (1961) Dber eine unbekannte 
Entwicklungsanomalie des Diinndarms. Beitr Pathol 124: 
136-144 

27. Humphry A, Mancer K Stephens CA (1980) Obstructive circu
lar-muscle defect in the small bowel in a one-year-old child. J Pe
diatr Surg 15: 197-199 

28. Isbister WH, Weedon D (1976) Perforated jejunal ulcer and het
erotopic gastric mucosa. Br J Surg 63: 954-955 

*29. Jones EL, Thompson H, Alexander Williams J (1972) Argentaf
fin-cell tumour of Meckel's diverticulum. A report of 2 cases and 
review of the literature. Br J Surg 59: 213-219 

30. Kapral W (1979) Zur aktiven Fahndung nach dem Meckel'schen 
Divertikel. Chirurg 50: 239-243 

31. Kavlie H, Marchioro TL (1972) Calculi in a Meckel's diverti-

31 a. King DR, Savrin R, Boles ET lr (1980) Gastroschisis update. 1 
Pediatr Surg 15: 553-557 

*32. Louw lH (1976) Embryology and developmental anomalies of 
the small and large intestines. Part 1. Embryology and develop
mental anomalies. In: Bockus HL (ed) Gastroenterology, 3rd ed, 
Vol 2, pp 3-32. Saunders, Philadelphia London Toronto 

33. Mackey WC, Dineen P (1983) A fifty year experience with 
Meckel's diverticulum. Surg Gynecol Obstet 156: 56-64 

34. Martin LW, Zerella IT (1976) lejunoileal atresia: a proposed 
classification. 1 Pediatr Surg 11: 399-403 

34a. Mayer T, Black R, Matlak ME, 10hnson DG (1980) Gastroschi
sis and omphalocele. An eight-year review. Ann Surg 192: 
783-787 

35. Meguid M, Canty T, Eraklis AJ (1974) Complications of 
Meckel's diverticulum in infants. Surg Gynecol Obstet 139: 
541-544 

36. Meshkinpour H, Naeim F (1980) A unique muscular ring of the 
jejunum. Gastroenterology 78: 1050-1052 

36a. Miholic 1, Wurnig P, Hopfgartner L (1981) Prognostisch be
deutsame Faktoren bei Gastroschisis und Omphalozele. Z Kin
derchir 34: 235-240 

37. Miyabara S, Okamoto N, Akimoto N, Satow Y, Hidaka N (1974) 
Meckel's diverticulum found at autopsy. A feto-pathological 
study of sixty-one cases. Hiroshima 1 Med Sci 23: 179-190 

38. Moore T, 10hnston AOB (1976) Complications of Meckel's 
diverticulum. Br 1 Surg 63: 453--454 

39. Miiller 1M, Brenner U, Schindler 1 (1982) Das Kurzdarm-Syn
drom. Leber Magen Darm 12: 60-63 

40. Nawaz K Graham DY, Fechner RE, Eiband 1M (1974) Gastric 
heterotopia in the ileum with ulceration and chronic bleeding. 
Gastroenterology 66: 113-117 

41. Nixon HH, Tawes R (1971) Etiology and treatment of small in
testinal atresia: Analysis of a series of 127 jejunoileal atresias and 
comparison with 62 duodenal atresias. Surg 69: 41-51 

42. Pellerin D, Harouchi A, Delmas P (1976) Le diverticule de 
Meckel. Revue de 250cas chez l'enfant. Ann Chir Infant 17: 
157-172 

42a. Reyna TM, Enzenauer RW, Reuben L, Barcia P1 (1983) Gastro
schisis: a report of the smallest survivor. Clin Pediat 22: 772-773 

43. Romer KH, Korb Ch (1979) Multiple Diinndarmatresie. Z Kin
derchir 26: 220-226 

*44. Sheth M, Rosenberg V, Kim U (1978) Perforated leiomyosarco
ma of Meckel's diverticulum: A case report and review of litera
ture. Mt Sinai 1 Med 45: 322-328 

45. Simms MH, Corkery 11 (1980) Meckel's diverticulum: its associa
tion with congenital malformation and the significance of atypi
cal morphology. Br 1 Surg 67: 216-219 

46. Soltero MJ, Bill AH (1976) The natural history of Meckel's diver
ticulum and its relation to incidental removal. Am J Surg 132: 
168-171 

47. Stallkamp B, Grabitz K (1982) Das Meckelsche Divertikel. Eine 
retrospektive Studie iiber 20 Jahre. Med Welt 32: 559-563 

48. Tabry IF, Nassar VH, Balikian 1P (1973) Leiomyoma of Meckel's 
diverticulum - preoperative radiologic demonstration. Ann Surg 
178: 31-33 

49. Teja K, Schnatterly P, Shaw A (1981) Multiple intestinal atresias: 
Pathology and pathogenesis. J Pediatr Surg 16: 194-199 

50. Weitzman 11, Vanderhoof RS (1966) Jejunal atresia with agenesis 
of the dorsal mesentery with "Christmas tree" deformity of the 
small intestine. Am J Surg 111: 443-449 

51. Williams RS (1981) Management of Meckel's diverticulum. Br J 
Surg 68: 477-480 

*52. Yutani C, Sakurai M, Miyaji T, Okuno M (1973) Congenital 
short intestine. A case report and review of the literature 



Kreislaufstorungen 261 

Kreislaufstorungen 

I(lassifikation, Pathophysiologie 

Man teilt die intestinalen Kreislaufst6rungen am 
besten danach ein, ob eine 

Nach 5 h sind Schleimhaut, Submukosa und M. pro
pria nekrotisch54• Isolierte Diinndarmmukosa des 
Menschen zeigt nach 2stUndiger Ischamie eine Ab16-
sung des Zottenepithels vom Stroma und von der 4. 
bis zur 16. heine von den Zottenspitzen zur Zotten
basis hin fortschreitende Epithelabschilferung. Zwi
schen der 20. und 36. h verfallen die Enterozyten 
einer schliel3lich kompletten Koagulationsnekrose . 
Menschliche Diinndarmmukosa ist also offenbar ge
geniiber Ischamie weitaus resistenter als dies bei der 
Ratte der Fall ist55• 

• okklusiv oder nicht-okklu iv bedingte arlerielle 
Mangeldurchblutung oder ob eine 
• venose Abfluj3behinderung vorliegt (Tabelle5.2). 

Da gemeinsame Endergebnis ist die hamorrha
gische Darmwandnekro eS8, die beim arteriellen 
Verschlul3 als "hiimorrhagischer Infarkl", beim ve
n6sen Verschlul3 al "hiimorrhagische Infarzjerung" 
bezeichnet wird. 

Die ersten morphologischen Veriinderungen sind bei 
Hund und Ratte elektronenmikroskopisch nach 
3-5 min nachweisbar47• Sie schreiten von der Zotten
spitze zur Basis hin fort. Nach 30-60 min sind die obe
ren zwei Drittel der Zotten von Epithel entblol3t47 • 

Die nekrotischen Darmepithelien verlieren ihre Fii
higkeit, Schleim zu bilden. Sie werden von der Darm
lichtung her enzymatisch abgedaut und permeabel fUr 
Bakterien und Toxine. Es kommt zu Storungen des 
Fliissigkeits- und Elektrolytaustausches in beiden 
Richtungen und zu massivem Plasmaverlust in die 
Darmlichtung ---+ Kreislaufschock58 • 

Offenbar ist beim Menschen noch nach mehrstiindi
ger Ischamie eine Regeneration moglich55,58. Bei der 

Tabelle5.2. Obersicht der intestinal en Durchblutungsstorungen 

Pathogenese 

Arterielle Mangel
durchblutung 

Venose AbfluBbehin
derung 

Okklusiv 
bedingt 

Okklusiv 
bedingt 

Nicht
okklusiv 
bedingt 

Okklusiv 
bedingt 

Betroffene GefaBe Atiologie Morphologische 
Darmveranderungen 

GroBe Eingewei
dearterien 

Kleine Eingewei
dearterien 

Stamm (tnmkuliire 
Thrombose) oder 
Aste (radikuliire 
Thrombose) der 
V. mesent. sup. 

Vaskuliire Ursache: 
Akut:Thrombembolie (Herzinfarkt, Endo
karditis, Aortenerkrankungen), autochthone 
Thrombose (auch nach Einnahme von Ovu
lationshemmem53), Arteriitis 
Chronisch: Arteriosklerose, Arteriitis 

Extravaskuliire Ursache: 
Arteria coeliaca-Syndrom (Truncus coelia
cus-Kompressions-Syndrom, Dunbar-Syn
drom): GefaBkompression durch Lig.arcua
tum medianum oder Ganglion coeliacum 

Arteriosklerose, Thrombose, Embolie, Arte
riitis, fibrose Intimahyperplasie, Mediaver
dickung, periarterielle Fibrose, Kohlmeier
Degos-Syndrom, Fabry-Syndrom, Moschco
witz-Syndrom, primare40 und sekundare31 

Amyloidose, Embolie von Atherombrei 42,49 

Herzinsuffizienz, z. B. bei Infarkt oder Vitien, 
Herzrhythmusstiirungen, Kreislaufschock, 
Exsikkose, Therapie mit Digitalis (auch ohne 
Digitalisintoxikation i), Vasopressin, Ergot
amintartrat52 

Hamorrhagischer In
farkt 

Ischamische Striktu
ren und Ulzera 

Keine gravierenden 
morphologischen 
Veranderungen 

Fokale/segmentalel 
selten ausgedehnte 
Infarkte* 

Fokale/segmentalel 
selten ausgedehnte 
Infarkte 

Venenkompression, ggf. mit Thrombose, z. B. Hamorrhagische 
bei Inkarzeration von Hemien, Invagination, Infarzierung 
Strangulation, primar (idiopathisch) 
Deszendierende Thrombose im AnschluB an dto. 
eine pfortaderthrombose 
Aszendierende Thrombose bei Enteritiden, dto. 
Polyzythamie vera rubra, sonstigen Formen 
der Hyperkoagulabilitat 

* hamorrhagische Infarkte bei gleichzeitiger Stenose des GefaBstammes 
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Ratte wurde nach 2stiindiger totaler Ischamie eine 
weitgehende Reparation des ischamischen Schadens 
beobachtet54. Beim Hund tritt noch nach 7stiindiger 
Ischamie eine Erholung der Mukosa ein47. Tabelle5.2 
gibt eine Ubersicht der verschiedenen Formen der in
testinalen Ischamie. 

Okklusiv bedingte arterielle 
Mangeldurchblutung 

Akuter Mesenterialinfarkt 

Epidemiologie 
Altere Statistiken33, aber auch manche neueren Anga
ben 11 a, beziffern den Anteil der arteriellen Verschliisse 
als Infarktursache mit teilweise weit iiber 50%, andere 
mit nur noch etwa YJ der Falle58. Heute nimmt der 
nichtokklusive Infarkt mit 20-5048 (nach Williams58 
sogar 50-75%) einen wichtigen vorderen Platz ein. 

Der akute Mesenterialarterienverschlu13 stellt nur 
0,4% aller akuten Abdominalerkrankungen31a. 

75% der Patienten sind alter als 50 Jahre, Manner 
iiberwiegen im Verhaltnis 3: 148. 

Atiologie, Pathogenese 
Haufigste Ursache ist die Thrombembolie, die sowohl 
die A. mesenterica sup. als auch die A. ileocolica oder 
distale Arterienaste betreffen kann58. Die Emboli 
stammen meist aus der linken Herzkammer (Myokard
infarkt) oder aus dem linken Vorhof (Vitienl8, nur ein 
kleiner Teil aus der Aorta (arteriosklerotische Plaques, 
ArteriitisYO. An zweiter Stelle nach der Thrombembo
lie folgt die autochthone Mesenterialarterienthrombo
se26 (Abb. 5.4a, b u. d). Sachs et a1.49a fanden die Em
bolie und Thrombose als Infarktursache gleich hau
fig. 

Je nach dem Versorgungsgebiet des verschlossenen 
Gefa13es betrifft der akute Infarkt nur den Diinndarm 
(60%) oder den Diinn- und Dickdarm (30%)10. 

KJinik48 

Das etwa 1-2 h wahrende Initialstadium ist <,lurch 
manchmal kolikartige, vorwiegend periumbilikale 
Leibschmerzen und eine Schocksymptomatik gekenn
zeichnet. Darauf folgen das oft symptomarme Inter
vallstadium von etwa 2-12 h und schliel3lich das durch 
Dehydratation, Meteorismus und blutige Durchfalle 
gepragte Endstadium der fortschreitenden Darmgan
gran. 

MorphologielO 

Makroskopisch ist der Darm geblaht, die Wand Ode
maWs durchtrankt, die Farbe diisterrot(Abb. 5.4a), die 
Schleimhaut von Blutungen durchsetzt. In der Folge 
entwickeln sich Nekrosen der Schleimhaut und der 
tieferen Wandanteile, die Darmwand wird zerreij3lich. 
Die Serosa zeigt eine fibrinose Peritonitis. 

Mikroskopisch (Abb.5.4b) sieht man eine Schleim
hautnekrose mit Epithelverlust. Der Defekt wird von 
einem Schorf aus Granulozyten, Fibrin und abgesto-
13enen nekrotischen Epithelien bedeckt. Die Krypten 
bleiben langere Zeit erhalten. Die tieferen Wand
schichten zeigen Blutungen und sekundiire GefiifJ
thromben. 

Kausalgenetisch handelt es sich urn einen aniimi
schen Infarkt, der sekundiir durch Einstromen von 
Blut aus benachbarten Gefa13provinzen (Pfortader/ 
Arterien) zum hiimorrhagischen Infarkt wird. 

Komplikationen, Prognose 
Die Folgen des hamorrhagischen Diinndarminfarkts 
sind eine diffuse Peritonitis, ein paralytischer Ileus, 
Blutungen in die Darmlichtung und ein u. U. schwerer 
Kreislaufschock. 

Die Letalitiit hat sich trotz der Fortschritte der Ge
fa13chirurgie nicht entscheidend gebessert 48 und wird 
nur von einigen Autoren bei friihzeitiger Embolekto
mie mit unter 30% angegeben36,58. Bei Spatoperation 
liegt sie iiber 80 bis _100%48,58. Die Prognose ist be
sonders schlecht bei primarer arterieller Thrombose 
und am besten bei friihzeitiger Embolektomie ohne 
Darmresektion (Gefahr der Anastomoseninsuffi
zienz). Eine second look-Operation nach 24 h wird 
empfohlen, urn zwischenzeitlich nekrotisierte Darm
abschnitte erkennen und resezieren zu konnen48. 

Die Gesamtletalitiit aller (arteriellen und venosen) 
Mesenterialgefa13verschliisse betragt nach den mei
sten Statistiken zwischen 65 und 98%31a,41,49a. 

Chronische Stenose der A. mesenterica sup. 
(Orthner-Krankheit, Angina abdominalis) 

Epidemiologie 
Betroffen sind v. a. Personen im mittleren und hohe
ren Erwachsenenalter; das mannliche Geschlecht 
iiberwiegt im Verhaltnis 4: 148. 

Atiologie, Pathogenese 
Diese recht haufige Form der arteriellen Mangel
durchblutung beruht auf einer Arteriosklerose (ohne 
oder mit Thrombose), die bevorzugt den Abgang der 
A. mesenterica sup. oder deren Anfangsstrecke be
trifft. 

Gemessen an der Haufigkeit arterio kleroti cher 
Stenosen und Verschliisse in diesem Bereich sind 
Darrninfarkte jedoch selten. Dies beruht darauf, 
daB sich bei langsam entstehenden GefaBsteno en 
zwischen den drei Eingeweidearterien (A. coeliaca, 
A. mesenterica sup. und inf.) zahlreiche Kollatera
len ausbilden. Ais Faustregel gilt, daB e erst bei 
Stenose zweier der drei GeflifJe zu einer Ischiimie
Symptomatik kommt I5•48• 



... 
Kreislaufstiirungen des Diinndarrnes. a Hamor

rhagischer Diinndarrninfarkt bei frischer Mesenterialarterien
Thrombose. Die aufgeschnittenen Arterienaste sind durch fri
sche Thrombenmassen verlegt. b Hamorrhagischer Diinndarrn
infarkt bei schwacher VergriiBerung. Starke Hyperamie der 
erweiterten GefaBe, flachenhafte Blutungen in allen Wand
schichten, ausgedehnter Schleimhautdefekt. H. E. 17 x. c Bri-
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denileus mit hamorrhagischer Infarzierung eines groBen Diinn-
darrnsegmentes. Rechts unten intakter Darrnanteil. Operations
praparat. d Trunkulare Thrombose der A. mesenterica superior. 
e Frische Thrombose der V. mesenterica superior bei Polycy
thaemia vera rubra. H. E. 17 x. f Panarteriitis nodosa im Diinn
darrn-Mesenterium. H. E. 17 x 
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Selbst bei komplettem VerschluB aller drei unpaa
ren Eingeweidearterien k6nnen Folgen ausbleiben, 
wenn sich ein Kollateralkreislauf mit den Aa. iliacae 
entwickelt21. 

Klinik 
Klinisch imponieren postprandiale Schmerzen (,,Angi
na intestinalis", "intermittierendes Hinken des Dar
mes''), die 1 0-15 min nach N ahrungsaufnahme auftre
ten und 1-3 h anhalten44• 15-20% der Patienten 
entwickeln ein Malabsorptionssyndrom, 95% weisen 
links paraumbilikal ein systolisches Gefaflgerausch 
auf48. Eine neuere britische Studie vemeint allerdings 
eine Korrelation zwischen dem Grad der Arterioskle
rose bei der Sektion und dem Schweregrad der zu 
Lebzeiten aufgetretenen klinischen Symptome24. 

Morphoiogie10 
Makroskopisch finden sich unterschiedlich lange, sin
guUire oder multiple ischamische Strikturen und/oder 
scharf begrenzte Geschwure mit hamorrhagischem 
Randsaum. 

Mikroskopisch ist die Darmwand im Bereich der 
Strikturen atrophisch und fibrosiert. Die Ulzera zeigen 
ein kapillarreiches Granulations- oder ein faserreiches 
Narbengewebe. Als Reste friiherer Blutungen sieht 
man fast stets siderinhaltige Makrophagen. 

Prognose 
Die Operation (GefaBrekonstruktion), die auch den 
Charakter einer Infarktprophylaxe tragt48, hat eine 
niedrige Letalitat (ca. 2%)50. Etwa 90% der Patienten 
sind postoperativ beschwerdefrei 48,50. 

Arteria coeliaca-Syndrom 
(Zoliaka-Kompressions-Syndrom) 

Hierunter versteht man eine v. a. bei jungeren Erwach
senen (meist Frauen im 2.-4. Lebensjahrzehnt) auftre
tende intestinale Minderdurchblutung, die auf einer 
Kompression der A. coeliaca beruhen SOIl13,14,51. Man 
nimmt an, daB dieses GefaB durch das Lig. arcuatum 
medianum, das den Hiatus aorticus des Zwerchfells 
ventral begrenzt, oder durch Gewebe des Ganglion 
coeliacum (evtl. mit Fibrose oder Neurinombildung)14 
komprimiert wird (Abb.5.5). Die Existenz dieses Syn
droms wird teilweise mit groBer Skepsis betrach
tetI4,5\ hauptsachlich in Hinblick auf die diskutierten 
pathophysiologischen Grundlagen. Unbestreitbar ist 
jedoch, daB viele Patienten eine typische Angina ab
dominalis aufweisen und daB die operative Beseiti
gung der Kompressionsursache die meisten Patienten 
(iiber 80%) beschwerdefrei machtl4. 

Verschlufi multipler kleiner Mesenterialarterienaste 

Die meisten Erwachsenen jenseits des 50. Lj. zeigen 
morphologische Veranderungen der kleinen Mesente-

rialarterienaste mit Stenose der GefaBlichtungenl2. 
Die Palette der Ursachen ist vielfaltig(!> Tabelle5.2). Am 
haufigsten sind arteriosklerotische Media- und Intima
veranderungen. Als Kohlmeier-Degos-Syndrom (De
gos-Delort-Tricot-Syndrom) bezeichnet man eine sel
tene disseminierte Endangiitis, die mit Hauterschei
nungen beginnt10,57 und spater auch eine (wahrschein
lich ischamisch bedingte) disseminierte Fibrose des 
Magen-Darm-Trakts mit oder ohne Infarkte auf
weist6• 

Morphologisch reicht das Bild der Darmverande
rungen von obeiflachlichen Schleimhautnekrosen bis 
zur Gangran (~Perforation und Peritonitis) und zu 
ischamischen Strikturen 57• "Ratselhafte" segmentale 
Diinndarmstenosen primar unklarer Genese sind 
wahrscheinlich zumindest teilweise ischamisch verur
sacht39. 

Kleinere ("insulare")5 Infarkte k6nnen iiberlebt 
werden, gr6Bere fUhren zu den gleichen Komplikatio
nen wie der VerschluB des GefaBstammes. 

Nicht-okkJusiv bedingte arterielle 
Mangeldurchblutung (nicht-okklusive 
mesenteriale Ischamie) 

Synonyma 
Hamorrhagische Enteropathie; nicht-okklusive 
hamorrhagische Darmnekrose; funktionelle oder 
Perfusions-Ischamie; Thorek -Wilson-Qualheim-Syn
drom52a,59 

Epidemiologie 
Die Perfusions-Ischamie findet sich vorwiegend bei 
betagten Patienten urn das 70. Lj48. Sie ist fUr 
20-50%48, nach anderen Angaben fUr mehr als 50% 
der mesenterialen Durchblutungsst6rungen verant
wortlich58• 

Atiologie, Pathogenese30,48 
Die wichtigsten Ursachen sind kardialer Natur (Herz
infarkt, HerzrhythmusstOrungen, Vitien und Herzin
suffizienz)l1, der Kreislaujschock17,30 und eine Hamo
konzentration, z. B. im Rahmen von Verbrennungen 
oder nach Uberdosierung von Diuretika. Weiterhin 
kommen Medikamente in Betracht, die eine Gefiifl
konstriktion im Splanchnikusgebiet hervorrufen (Digi
talis22, Oktapressin, Ergotamin, Methysergidmaleat); 
femer orale Kontrazeptiva und Penizillin. 

Klinik48 
Leichte Formen gehen mit Ubelkeit, Erbrechen, Obsti
pation oder Diarrh6 und anderen uncharakteristi
schen Darmsymptomen einher; schwere Formen wer
den von Fieber, blutigen Durchfallen, Leibschmerzen 
begleitet und k6nnen u. U. bis zum Vollbild des aku
ten Mesenterialinfarktes eskalieren. 
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Abb. S.5 a-c. Arteria coeliaca·Syndrom (Ziiliaka-Kompres
sions-Syndrom). a Schematische Darstellung der anatomischen 
Grundlagen (umgezeichnet nach Stoney RJ, Wylie EJ: Ann 
Surg 164: 714, 1966). bu. c Angiographische Darstellung der 
GefaJ3kompression (pfeile). (Riintgenaufnahmen freundlicher 
Weise iiberlassen durch Herm Prof. Dr. H. G. Beger, Chirurg. 
Univ.-Klinik Ulm/D) 

MorphologielO 

Makroskopisch besteht das Bild der hiimorrhagischen 
Enteropathie mit irregular angeordneten, oft fokal/ 
segmentalen Nekrosen, mit Ulzera und Blutungen der 
Darmwandlo,29. Selten kann auch der gesamte Dunn
darm hiimorrhagisch inJarziert sein 10. 

Mikroskopisch enthalten die kleinen Gefal3e Fibrin
thromben als Folge der Verbrauchskoagulopathie; da 
sie auch bei der okklusiven Form vorkommen kon
nenl8, sind sie differentialdiagnostisch nicht verwert
bar. Ihre mogliche Bedeutung fur die Entstehung der 
Darmwandnekrose ist umstrittenI8,35,56. 

Prognose 
Sie ist sehr schlecht22,25,43, die Letalitiit erreicht 100%48. 
Wird die akute Krankheitsphase uberlebt, bessert sich 
die Prognose erheblich58• Wenn sich die Ischamie auf 
die Mukosa beschrankt, so ist die Prognose weit giln
stiger48. 

Sonderform: 
Mesenteriales Entzugs-Syndrom (mesenteric steal 
syndrome)15 

Pathogenetisch nimmt es zwischen den okklusiven 
und nicht-okklusiven Formen eine Mittelstellung ein, 
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da ihm eine Stenose im distalen Aortenbereich (Throm
bose, Leriche-Syndrom) oder eine einseitige lliaka
Stenose zugrundeliegt. In jedem der beiden Hlle wird 
dem Mesenterialkreislauf iiber Anastomosen mit der 
A. iliaca int. und der A. mesenterica sup. Blut entzo
gen, sobald durch starkere Belastung der unteren Ex
tremitaten (Treppensteigen, Bergangehen) ein ver
mehrter Sauerstoffbedarf entsteht. Das Syndrom ist 
selten. 

Venose Abflnfibehinderung 
(Mesenterialvenenthrombose) 

Epidemiologie 
Nach neueren Angaben sind nur 5-15% der intestina
len Ischamien durch eine Mesenterialvenenthrombo
se bedingt11a,58. Eine Alters- und Geschlechtsdisposi
tion scheint nicht vorzuliegen48• 1m jiingeren Lebens
alter ist die Mesenterialvenenthrombose jedoch sel
ten34• 

Atiologie, Pathogenese 
Die meisten Faile sind idiopathisch, lassen also eine 
eindeutige Atiologie vermissen. 1m iibrigen kommen 
ursachlich in Betracht: Polycythaemia vera rubra 
(Abb.5.4e), andere Zustande von Hyperkoagulabilitiit 
(z. B. ein angeborener Antithrombin III-Mangel, Gravi
ditiit?), portale Hypertension, Sepsis, Tumorkompres
sion, Briden (Verwachsungsstrange) (Abb. 5.4 c), direk
te Schiidigwngen der Gefiij3wiinde und Antikonzeptiva; 
die letzteren k6nnen auch Thrombosen der Arteria 
mesenterica sup. hervorrufen. 

Klinik48 
In der Regel entwickelt sich das Krankheitsbild schlei
chend mit kolikartigen Leibschmerzen und blutigen 
Durchfiillen. Bei fulminanter Thrombose unterschei
det es sich nicht von dem des arteriellen Verschlusses. 

Morphologie 
Die V. mesenterica sup. ist 20mal haufiger betroffen 
als die V. mesenterica inf27. Bemerkenswert ist, daB 
selbst obturierende Thrombosen des Stammes der 
V. mesenterica sup. dann nicht zur Infarzierung fiih
ren, wenn ein ausreichender Kollateralkreislauf iiber 
die Arkaden besteht. Das morphologische Bild ent
spricht demjenigen des akuten arteriellen Mesen
terialinfarktes. 

Prognose 
Bei adaquater Therapie liegt die Letalitiit heute unter 
20% und die Rezidivquote unter 25%58. 

Sonstige Gefa6erkrankungen und 
Kreislaufstorungen 

Diinndarmvarizen46 

Sie sind insgesamt selten und k6nnen massive Blutun
gen in den Darmtrakt verursachen25a. Von den 97 bis 
1982 publizierten Fallen waren ca. 60% im Duode
num und ca. 20% im Jejunum/Ileum lokalisiert. 88 
der 97 Patienten wiesen eine extra- oder intrahepati
sche portale Hypertension auf46. 

Angiodysplasie48 

Diese Erkrankung wird im Kapitel Kolon/Rektum 
ausfiihrlicher besprochen ([> S. 382). Der Diinndarm 
kann bei verschiedenen Formen (z. B. M. Rendu-Os
ler, v. Willebrand-Jiirgens-Syndrom, Bean-Syndrom, 
Angiodysplasie bei Aortenstenose) mitbeteiligt sein. 
Wichtigste klinische Komplikation ist die massive Blu
tung in die Darmlichtung. Chronischer Blutverlust 
kann zur Eisenmangelanamie fiihren. Die Therapie 
besteht in der Resektion des betroffenen Darmab
schnittes. 

Angiitiden 19,20 

Der Magen-Darm-Trakt kann bei zahlreichen Formen 
der Angiitis beteiligt sein. Camilleri et al.19,20 fanden 
unter 65 Patienten mit systemischer Arteriitis 18mal 
( = 27%) deutliche gastrointestinale Manifestationen, 
am haufigsten bei der Panarteriitis nodosa (50%) 
(Abb. 5.4 f) und beim Churg-Strauss-Syndrom (einmal 
unter 4 Fallen), seltener bei der Wegener-Granuloma
tose (4 von 36 Fallen = 11 %). In 94% wurde die Dia
gnose durch eine Nierenbiopsie, in 40% durch eine 
Hautbiopsie bestatigt. Auch die Riesenzellenarteriitis 
(Horton), die Thrombangiitis obliterans und Arteriiti
den bei anderen Erkrankungen wie Chronischer Poly
arthritis, systemischem Lupus erythematodes oder Beh
r:et-Syndrom k6nnen den Magen-Darm-Trakt beteili
gen. 

Als Komplikationen k6nnen sich Infarkte, Ulze
rationen, Blutungen und Peiforationen einstellen. 

Intramurale Hamatome 

Sie werden u. a. nach Antikoagulantienbehandlung 
und nach Trauma, bei VerschluB kleiner Mesenterial
arterienaste und bei nicht-okklusiver arterieller Isch
amie beobachtet16,23. Sie k6nnen Ursache eines me
chanischen Ileus sein52b• 

Intraluminale Blutungen 

Sie sind im Jejunum und Ileum relativ selten. Ursa
chen sind: Ulzer6se Enteritiden (z. B. Typhus abdomi
nalis, Tuberkulose. M. Crohn), Tumoren (v. a. Haman-



giome), sonstige chirurgische Blutungsursachen (z. B. 
Invagination, Volvulus, Divertikel, Duplikaturen, 
Fremdkorper, primare und sekundare aortoenterische 
Fisteln45, submukose Aneurysmen37 und Diinndarm
varizen), aIle Formen der hamorrhagischen Diathese 
und eine Gefaf3amyloidose38• 

fidem der Darmwand 

Es tritt in zwei Formen auf; als akutes Odem bei Ent
ziindungen und venosen Abfluf3behinderungen und 
als chronisches Odem bei Leberzirrhose und chroni
scher HerzinsuffIzienz. 
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Definition 11 

• Malas imilation = Oberbegriff fur aIle Formen 
der Maldigestion und Malabsorption 
• Maldigestion = Storung der intraluminalen Hy
drolyse von Fetten, KohJenhydraten und Proteinen 
infolge gestorter Enzymaktivitat (pankreatogen, 
hepatobiliar, gastrogen) 
• Malabsorption (richtig muBte es heiBen: Malre
sorption I ') = Storung des transepithelialen Transpor
les normal verdauter Nahrungsstoffe, Elektrolyte, 
Vitamine und von Wasser in die Blut- und 
LymphgetaBe der Dunndarmzotten. 

Die Grenze zwischen Maldigestion und Malab
sorption ist nur scheinbar scharf: Jede Maldigestion 
zieht eine Malabsorption nach sich; der Biirstensaum 
der Enterozyten enthalt nicht nur die Enzymsysteme 
fUr die Endverdauung, sondem auch die fUr die Re
sorption erforderlichen Transportsysteme (= "Naht
stelle zwischen Maldigestion und Malabsorp
tion")l1. 

Maldigestion 

Sie beruht am haufigsten auf einer exkretorischen Pan
kreasinsujjizienz (chronische Pankreatitis, Tumoren, 
zystische Pankreasfibrose), weiterhin auf physikoche
mischen Defekten (ungeniigende Durchmischung des 
Nahrungsbreis nach Gastrektomie, pH-Emiedrigung 

beim Zollinger-Ellison-Syndrom) oder auf konnata
fem Enterokinasemangel15• 

SeItene Ursachen sind der Mangel an bestimmten 
Disaccharidasen (isolierte konnatale Enzymdefekte: 
Laktase, Saccharase/Isomaltase, Trehalase). Bei 
schweren Schleimhautlasionen (z. B. idiopathische 
und tropische Sprue, blind loop-Syndrom, M. Crohn, 
Colitis ulcerosa, M. Whipple, massive Giardiasis) 
kann es zu einer globafen Aktivitatsminderung der Di
saccharidasen kommen. Dabei ist das Schleimhaut
bild im Gegensatz zur gewohnlich unauffiilligen 
Struktur bei den kongenitalen (primaren) Formen des 
Disaccharidasemangels betrachtlich gestort. 

Malabsorption 

Die Malabsorption ist keine Krankheit sui generis. 
ondem uberau haufiges Symptom anderer 

Gnmdkrankheiten. Die Haufigkeit ihres Vorkom
mens la(3t sich aus diesem Grunde nicht verlal3lich 
angeben. 

Klassifikation 
Aus didaktischen und praktischen Grunden kann 
man die Malabsorptionsformen nach folgenden Prin
zipien einteilen: 
• nach der Ursache in konnatale, prim are (Zoliakie, 
Sojaprotein-Enteropathie, Kollagensprue) und sekun
dare Formen 
• nach dem Schweregradin (groBe und kleine) globa
Ie und partielle Malabsorptionssyndrome 
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Tabelle5.3. Atiologie und Pathogenese def Malabsorption, geofdnet nach def Lokalisation def Storung in der Darmwand. (In An
lehnung an Becker11•12, Demlingl4, Kalser15, Otto et alY'j 

Lokalisation 

Epitheliale Storungen 

Storungen der L. pro
pria/Submukosa 

Behinderung des 
Lymphabflusses 

Storungen der Darm
motilitat 

Ursachen 

Kongenitale isolierte EnzymdeJekte: 
• AminosiiurenstoJfwechsel:z. B. Hartnup-Syndrom, Zystinurie, Syndrom der blauen Windel (blue dia
per syndrome = Tryptophan-Malabsorption), Methionin-Malabsorption, sekundare St6rungen des 
Aminosaurentransportes (Phenylketonurie, Ahornsirupkrankheit) 
• FettstoJfwechsel: z. B. Abetalipoproteinamie (Bassen-Kornzweig- und Tangier-Syndrom) 
• KohlenhydratstoJfwechsel: Disaccharidase-Malabsorptionssyndrome, kongenitale Glukose-Galak
tose-Malabsorption 
• MineralstoJfwechselstorungen: Vitamin D-Mangelrachitis, Chloridorrho (kongenitale Chlorid-Diar
rho, kongenitale Alkalose mit Diarrho) 
• Vitamine: Se1ektive (isolierte) Vitamin B12-Malabsorption (Typ I + II = Imerslund-Syndrom). 

Primiire Malabsorptionssyndrome: Zoliakie (einheimische Sprue, Gluten-Enteropathie), tropische Sprue, 
Kollagensprue, Sojaprotein-Enteropathie 

Sekundiire Malabsorptionssyndrome: 
• Verkiirzung oder Ausschaltung des Ileum*: Resektion = short bowel-Syndrom, angeborener Kurz
darm I> Tabelle 5.1., intestinale Bypass-Operationen (Syndrom der blinden, afferenten bzw. stagnieren
den Schlinge) 
• Entziindlich bedingt*: M. Crohn, Ileocolitis uicerosa, Tuberkulose, akute bakterielle Enteritiden, 
M.Whipple 
• Tumoren des Diinndarmes. v. a. Lymphome und Karzinome 
• Kuto-intestinale Syndrome: z. B. Dermatitis herpetiformis, Psoriasis, Kohlmeier-Degos-Syndrom, 
Acrodermatitis enteropathica 
• Endokrinopathien: Diabetes mellitus, Hyperthyreose, Hypoparathyreoidismus, NNR-Insuffizienz, 
Mauriac-, Verner-Morrison-, Zollinger-Ellison- und Wermer-Syndrom 
• Parasitosen: Giardiasis, Ankylostomiasis, Infektion mit Strongyloides stercoralis oder Dibotrioce
phalus latus 
• Chemisch-physikalische Schiiden: Pharmaka (Neomyzin, Zytostatika, Cholestyramin, Koichizin, 
Phenolphthalein etc.), Strahlenenteritis* 
• Vaskuliir bedingt: Orthner-Krankheit, intest. Arteriitiden, aortofemorale Bypass-Operation (mesen
teriale Ischamie?) 13 

Sekundiire M alabsorptionssyndrome: 
M. Whipple, M. Crohn, systemische Sklerose (viszerale Skleroderrnie), Strahlen-Enteritis, Amyloidose 

Sekundiire M alabsorptionssyndrome: 
• Darmwanderkrankungen: M. Whipple, M. Crohn, intestinale Lymphangiektasie, Pneumatosis cystoi
des intestinalis 
• Erkrankungen der Mesenteriallymphknoten: Tbc., Lymphome, Tumormetastasen, M. Whipple 
• Kompression der LymphgeJiifistiimme: Retroperitoneale/mesenteriale Tumoren/Zysten 
• Kardiale Stauung: Schwere Rechtsherzinsuffizienz 
• Portale Stauung: Leberzirrhose 

• Motilitiit vermindert: Ileus, systemische Sklerose, Peritonealfibrosen verschiedener Ursache 
• Motilitiit vermehrt: Diabetes mellitus (diabetische Enteropathie), Verner-Morrison-Syndrom 

* haufig kombiniert mit SWrungen in anderen Schichten der Darmwand bzw. mit extraintestinalen SWrungen (_Text) 

• nach der Lokalisation der StOrung in der Darm
wand von innen nach aul3en (Tabelle 5.3). Dabei gibt 
es viele Oberschneidungen: So kann ein Malabsorp
tionssyndrom bei Alkoholschiidigung teils auf direkter 
Schadigung der Darmschleimhaut, teils auf Pankreas
(verminderte Lipasesekretion) oder Leberschaden 
(verminderte Gallensaurensekretion) beruhen, und 
die Resorptionsstorung kann neben den Fettsubstan
zen auch Kohlenhydrate, verschiedene Vitamine und 
Elektrolyte betreffen. Ein anderes Beispiel ist der 
M. Whipple, der sowohl die L. propria und Submuko
sa der Darmwand als auch den Lymphabflul3 betrifft. 
Bei der Strahlenenteritis wirken zusammen: eine Scha
digung der Enterozyten, eine Fibrose der L. propria 
und Submukosa und eine Schadigung der enteralen 
Blutgefal3e: Dies sind nur einige von vielen moglichen 
Beispielen. 

Klinik 

• Ein "grojJes Malabsorptionssyndrom Iiegt vor, 
wenn eine schwere globale Resorptionsslarung be
stehtll •14• Je nachdem, welche Stoffgruppen be on
ders defizitar sind, stehen verschiedene klini che 
Zeichen im Vordergrund (Tabelle5.4). 
• Als "kleines" Malab orptionssyndromll •14 be
zeichnet man leichtere globale Resorption starun
gen. wie sie etwa bei der Leberzirrho emit Aszites 
auftreten. 

Auch hier sind die Grenzen versUindlicher Wei-
e ehr unscharf. 

• .. Parlielle" Malabsorption yndrome betreffen 
nur einzelne StotTe oder StotTgruppen. Hierher 
gehoren v. a. die kongenitalen isolierten Enzym
defekte. 
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Tabelle5.4. Folgeerscheinungen bei Malabsorption bestimmter 
Stoffe bzw. Stoffgruppen. (Nach Demling14) 

Mangelhafte Resorption 
von 

Pett, Eiwei13, Kohlen
hydraten 
Eiwei13 
Eiwei13, Kalzium. 
VitaminD 
Kalzium, Magnesium 
Kalium 
Natrium 
Eisen 

Vitamin B" Vitamin B12 
Vitamin B12, Folsaure 

VitaminK 
Darminhalt ganz allgemein 

fiihrt zu 

Abmagerung (Marasmus) 

Muskelatrophie,Odemen 
Osteomalazie 

Tetanie 
Muskelschwache, Meteorismus 
Hypotonie 
Eisenmangelanamie, Gewebs
sideropenie 

Neuritis 
Megaloblastare Anamie, 
Dermatitis 
Blutungsneigung 
Massenstiihle (> 400 g) 

Art und Schwere des Malabsorptionssyndroms 
werden u. a. von der Lokalisation der Schadigung - in 
bezug a) auf den betroffenen Darmabschnitt zwischen 
Duodenum und terminalem Ileum und b) auf die be
troffene Wandschicht - bestimmt. Pathophysiologi
sche Grundlagen ~ Ubersichtsarbeiten 10, 11, 12, 14, 16-19. 

Die nachfolgende Besprechung beschrankt sich aus 
raumlichen Grunden auf die sog. groj3en Malabsorp
tionssyndrome. 
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Zoliakie 

Synonyma 
Einheimische bzw. nichttropische Sprue; glutenindu
zierte bzw. glutensensitive Enteropathie; idiopathi
sche Steatorrho; celiac sprue; Gluten-Enteropathie 
u.a. 

Definition 

Die Zoliakie ist eine angeborene und wahrschein
lich leben lang bestehende Krankheit, bei der es 
durch das in der Nahrung enthaltene Gluten zur 
chronischen VerdaliungsinsuJfizienz kommt. Sie be
ruht auf einer von enlziindlicl1en Veriinderungen be
gleiteten ZOllenalrophie des Diinndarms. 

Die Zottenatrophie (Abb.5.6c) ist Ausdruck einer 
Intoleranzreaktion gegenuber Gluten; sie verschwindet 
(nicht immer vollstandig)48,74 bei glutenfreier Kost 
(Abb. 5.6d) und rezidiviert bei emeuter Glutenexposi
tion. Es ist ungeklart, warum es bei Kindem mit dem 
Eintritt ins Adoleszentenalter gelegentlich trotz persi
stierender Dtinndarmveranderungen zur klinischen 
Remission kommt; ebenso ist unklar, warum Erwach
sene, die an einer Zoliakie erkranken, als Kinder meist 
symptomfrei waren25. 

Gluten ist die alkohollosliche, in hohem MaBe was
serunlosliche Fraktion des KlebereiweiBes, die als 
Gliadin im Weizen- und Roggenmehl, als Hordein im 
Gersten- und als Avenin im Hafermehl vorkommt. 
Gliadin besitzt einen hohen Anteil an Glutamin und 
Prolin25. Desamidierung des Gliadins nimmt der Sub
stanz ihre pathogenen Eigenschaften25. Bereits 3 g/die 
Gliadin konnen bei empfanglichen Patienten die 
Krankheit auslosen25. 

Epidemiologie 
Die Krankheit manifestiert sich gewohnlich nach dem 
Sauglingsalter mit Einfiihrung glutenhaltiger Emah
rung. Ein erster Altersgipfelliegt zwischen 9 Monaten 
und 3 Jahren, ein zweiter im 3. Lebensjahrzehnt25. Aus 
Schweden wurde tiber eine ungewohnlich hohe Pra
valenz bei Individuen jenseits des 15. Lj. berichtet 
(1: 1700, Altersgipfel zwischen 45 und 54 Jahren)35. 

Die Z61iakie wurde bislang nur in Europa und in 
Liindern mit einem hohen Anteil europiiischer Einwan
derer (Nordamerika, Stidafrika, Australien), jedoch 
nicht bei Kindem der gelben oder schwarzen Rasse 
beobachtet (Ursache: ausschlieBliche Reis- oder 
Mais-Emahrung?)92. In bestimmten Landem (Irland, 
Schottland, Schweiz) scheint sie besonders haufig zu 
sein (Irland: 1: 30052 ; Schweiz: 1: 1165)92, in anderen 
weit seltener (England: 1 : 3 000, Schweden: 1 : 6 500)52. 

Atioiogie, Pathogenese25 

Neuere Befunde deuten daraufbin, daB die ZOlia
kie am ehesten eine immunologisch bedingle 



Abb. 5.6 a-d. Grundkrankheiten bei Malabsorptionssyndrom. 
a Diinndarm-Divertikulose. b Blinde Schlingen (S) bei Seit-zu
Seit-Anastomose (Operationspraparat). c Unbehandelte Z61ia
kie ( einheimische Sprue) mit totaler Zottenatrophie (Psilosis) 

Krankheit darstellt, die durch geneliscile Faktoren 
auf noch unbekanntem Wege mitbestimmt wird. 

Die Jejunalschleimhaut von Zoliakiekindern enthalt 
vermehrt /gA-, /gM-, /gG-, /gE- und /gD-haltige Zel
len 77. Fiir eine zellulare Immunreaktion gegeniiber 
Gluten sprechen neuere Befunde iiber die Lymphokin
aktivitiit von lejunalschleimhaut-Kulturen in Gegen
wart von Glutenfraktion 11138. Uber den IgA- und 
IgM-Gehalt des lejunalsaftes bzw. des Blutserums lie
gen widerspriichliche Ergebnisse vor. Bei vielen Pa
tienten enthalt das Serum Antikorper gegen Gliadin 
oder Retikulin (67-78% gegeniiber 13-15% bei gesun
den Kontrollen)23,54,61 ,77. Die Gliadinantikorperbil
dung laBt sich auch in vitro nachweisen26 und im 
Screening auf Zoliakie verwenden19• 

Neuerdings wurde die Hypothese aufgestellt, die 
Zoliakie sei eine auf die Diinndarmwand beschrankte 
graft-versus-host-Reaktion 63. Eine immunkompetente 
Zelle der Darmwand (Makrophag? B-Lymphozyt?) 
solI sich unter der Einwirkung von Gluten oder einer 
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und kolonahnlichem Umbau der Diinndarmschleimhaut. Biop
siepraparat. H. E. 27 x . d Behandelte Sprue mit weitgehender 
Normalisierung des Zottenbildes. Biopsiepraparat. H. E. 68 x 

Glutenfraktion in eine von den T-Lymphozyten der 
Darmwand als fremd erkannte lymphoide Zelle um
wandeln. Diese Zellpopulation werde nicht eliminlert, 
sondern entwickle eine auto nome Proliferation und 
lose so eine graft-versus-host-Reaktion aus, die im we
sentlichen auf die Darmwand und deren lymphati
sches Gewebe begrenzt sei. Als Indizien fUr die Rich
tigkeit dieser Hypothese gelten die Atrophie der 
Milz91 und der peripheren Lymphknoten, der schwere 
Marasmus und das Auftreten maligner intestinaler 
Lymphome bei unbehandelter Zoliakie63. 

An per Bedeutung hereditiirer Faktoren besteht kein 
Zweifel. Asymptomatische Verwandte von Zoliakie
patienten zeigen in 6-18% typische Mukosaverande
rungen62,75,86. Bei eineiigen Zwillingen betragt die 
Haufigkeit bis zu 75%43. Man nirnmt an, daB fUr die 
Aus16sung der Zoliakie zwei verschiedene, getrennt 
voneinander vererbte Gene verantwortlich sind. Sie 
sollen an der Lymphozytenoberflache die Bildung ei
nes Rezeptors bewirken, der zur Zellaktivierung und 
Antikorperbildung fiihrt und so die Krankheit aus
lost66. Tatsachlich binden B-Lymphozyten von Zolia-
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kiekranken Gliadin in einem hoheren Prozentsatz als 
B-Lymphozyten von Gesunden93• 

Die Zoliakie ist in einem hohen Prozentsatz der 
Hille (45-90%f5,34 mit dem Histokompatibilitats-An
tigen HLA-B 8 assoziiert, Noch starker ist die Assozia
tion mit HLA-Dw 3 (96%)25,34,58a, sie hat einen Risi
kofaktor von 73 (HLA-B8: 8,63%)34; die Assoziation 
mit HLA-B8 ist demnach sekundar, da ein hohes 
Kopplungsungleichgewicht zwischen HLA-B und 
HLA-Dw 3 besteht34. Auch B-Zell-assoziierte Antige
ne (nach der neueren Nomenklatur HLA-DRw 3) 
konnten in 27 von 28 Zoliakiefallen nachgewiesen 
werden34. Somit laBt sich ein genetischer Faktor in der 
Nahe von HLA-D lokalisieren, der in hohem Kopp
lungsungleichgewicht mit Dw 3 und DRw 3 stehen 
muB. Weitere genetische und/oder Umgebungsfakto
ren miissen beteiligt sein34. 

Die Ansicht, die Zoliakie werde durch einen Pepti
dasemangel hervorgerufen (-+ unvollstandiger Glu
tenabbau -+ "toxische" Glutenwirkung auf die Mu
kosa)90 ist iiberholt32,32b. Diese Enzymst6rung bildet 
sich unter glutenfreier Kost zurUck und stellt somit 
nicht die Ursache, sondem eine Folge der Zoliakie 
dar. 

Vor kurzem gelang der Nachweis, daB Gluten die 
Eigensehaften eines Lektins mit Oligomannosyl-Spezi
fitat besitzt49. Es wird vermutet, daB Zoliakiekranke 
einen genetisch bedingten, kompletten oder partieIlen 
Defekt der GlucNAc-Transferase-1 besitzen, der zu 
vermehrter lektinahnlicher Bindung von Gluten an 
die Biirstensaum-Glykoproteine der Enterozyten 
fiihrt. Gluten solI auf diese Weise toxisch wirken, viel
leicht aber auch infolge seines Lektincharakters hu
morale und zelluliire Immunprozesse initiieren49. Mor
phologisch ist bei der Z61iakie das Bindungsmuster 
von Peanut-Lektin, einem Beta-D-Galaktose 
(1,3)-spezifischen Lektin der ErdnuB, an die Diinn
darm-Epithelien massiv gestort. Die Befunde deuten 
daraufhin, daB die Storung der Glykokonjugat-Syn
these bereits den "Enteroblasten" am Kryptengrund 
betrifft und daB bei der Zoliakie unvoIlsUindige Oli
gosaccharidketten unter den Glykoproteinen der ZeIl
membran zunehmenl6• 

Klinik71 
90-95% der Patienten mit florider Sprue leiden an 
Durchfiillen (2-15/Tag), der Stuhl ist gewohnlich vo
luminos, breiig, fettig, stark faulig oder sauer rie
chend. Bei schweren Schiiben wird er suppenartig
waBrig. In gleicher Haufigkeit kommt es zum Ge
wiehtsverlust bis hin zum Marasmus. Weitere haufige 
Symptome sind Abgeschlagenheit, Zungenbrennen, 
VoUegefohl und Meteorismus. Seltener kommt es zu 
Pariisthesien, zur Tetanie, zu Knochenschmerzen oder 
zu einer Blutungsneigung. Die Halfte der Patienten 
zeigt ein aufgetriebenes tympanitisches Abdomen, die 
Haut ist trocken und schuppt, in den abhangigen Kor
perpartien konnen sich Odeme entwickeln. Die Kal
ziumstoffwechselstorung bedingt beim wachsenden 

Organismus rachitische Deformierungen und eine 
Fraktumeigung. Beim Erwachsenen finden sich Kno
chenschmerzen, eine Abnahme del' Korpergroj3e (-+ 
Zusammensintem der Wirbelkorper), eine Rundriik
kenbildung und pathologische Frakturen. Neurologi
sehe Storungen sind eher selten. 

Lokalisation der Darmveranderungen71 
Hauptsachlich betroffen sind das Duodenum und das 
obere Jejunum. Distalwarts (unteres Jejunum, Ileum) 
nehmen die Veranderungen an Schwere abo Da dis
krete Schleimhautveranderungen im Duodenum phy
siologisch sind, wird von Riecken empfohlen, zur 
Diagnostik Gewebsproben aus dem oberen Jejunum 
distal des Treitz-Bandes zu entnehmen71 . Nach Hold
stock et a1.41 reicht jedoch in 90% die duodenale Ge
websentnahme aus. 

Morphologie 
Bei Stereolupen-Betrachtung sieht man im Stadium 
der partiellen Atrophie eine relative Vermehrung der 
blattfi:irmigen gegeniiber den fingerformigen Zotten. 
Von hier aus gibt es aIle Ubergange bis zur subtotalen 
und totalen Zottenatrophie ("jlat mucosa", "Psilosis", 
"Kahlsehlag del' Diinndarmschleimhaut'')lO. Die Zot
tenatrophie trittjleckformig auf6, wobei sich zwischen 
den von verschiedenen SteIlen entnommenen 
Schleimhautproben erhebliche gradueIle Unterschie
de ergeben konnen79 • 

Mikroskopisch finden sich folgende Veranderun
gen: 
• eine partielle/subtotale/totale Zottenatrophie (Abb. 
5.6c). Der subjektive Eindruck ist morphometrisch 
objektivierbar. Die Mukosaobeifliiche nimmt aufgrund 
der Zottenatrophie urn den Faktor 2,8_8,359,7°, 
die ZottenhOheum den Faktor 345_58859,70,78,95 ab 
• eine Verliingerung del' Krypten (Faktor 1,8_2,7)78,95 
eine Zunahme des Kryptenvolumens (Faktor 1,9)59 mit 
entsprechender Abnahme del' Kryptenzahl pro Flii
cheneinheit (Faktor 1,7fo. Die Mitosezahl in den Kryp
ten steigt an (Faktor 1,9-2,4fo,78. Die Mitosedauer ist 
gegeniiber der Norm nicht verandert, die intermitoti
sche Phase ist auf die Halfte verkiirzt97 . Als Folge des 
MiBverhaltnisses zwischen Zottenhohe und Krypten
tiefe sinkt auch der Quotient aus dem Oberflachenepi
thel- und dem Kryptenvolumen urn den Faktor 8,3 be
trachtlich ab59. Ebenso ist aus dies em Grunde der 
Quotient Schleimhautoberflache: Schleimhautvolu
men urn den Faktor 6,1 deutlich emiedrigt 
• manchmal eine Verminderung del' Paneth-Zellen 10,80 

und/oder eine Vermehrung del' enterochromaffinen 
Zellen 21 ,84 

• eine lymphoplasmazelluliire Infiltration del' Mukosa. 
In der L. propria sind die GesamtzeIlzahl und die Zahl 
der PlasmazeIlen erhoht, die Lymphozytenzahl ist er
niedrigt. Dagegen sind die interepithelialen Lymphozy
ten vermehrt30,39 (auf iiber 30/100 Epithelien)29. Ihre 
Mitosezahl ist erhoht57. In der L. propria wird die 
Relation der immunglobulinbildenden Plasmazellen 
(IgA> IgM > IgG) teils als unauffallig50, teils als zu-



gunsten der IgM-bildenden Zellen verschoben ange
geben67. Auch wurde tiber eine signifikante Erhohung 
der Mastzellenzahlund tiber eine Vermehrung der /gE
bildenden Zellen berichtet87. 

Als ungewohnlicher Befund wurde eine granuloma
tose Entzundung des Magens, des Jejunum und der Le
ber zusammen mit einer subtotalen Zottenatrophie 
publiziert. Sowohl die Atrophie als auch die aus Epi
theloid- und Riesenzellen bestehenden Granulome 
bildeten sich unter glutenfreier Kost zumck. Daher 
wurden die Granulome als Symptom der Zoliakie und 
nicht als Ausdruck einer koexistenten Zweiterkran
kung (z. B. eines M. Crohn oder einer Thc) gewertet15. 

Hinweise fUr die bioptische Diagnostik 
Aus dem bisher Gesagten ergeben sich folgende Emp
fehlungen: 

• Gewebsentnahme bei Wiederholungsuntersuchun
gen stet au dem gleichen Darmab chnil1 (wegen 
der unterschiedlichen normalen Zotten truktur in 
den verschiedenen Darmabschnitten und wegen 
des distalwarts im Duodenum/Jejunum zuneh
mend en Schweregrades) 
• Vornal!me von Mehrjachbiopsien (wegen de 
haufig fleckformigen Vorkommens der Schleim
hautveranderungen) 
• Richtige Einbettung der Gewebsproben enkrecht 
zur Schleimhautoberflache unerliH31ich (andem
fall kann eine Zottenatrophie durch Tangenti
alschnitte vorgetau cht werden) 
• Beachtung der interepi(helialen Lymphozytenzahl 
( < 30/100 Epithelzellen sprechen bei atiologisch 
unklarer Zottenatrophie gewichtig gegen das Vor
liegen einer Zoliakie)29. 
• Differentialdiagnos/iscll mussen zahlreiche wei
tere Erkrankungen beriicksichtigt werden (s. u.). 
Eine totale Zottenatrophie spricht in unseren Brei
ten jedoch bis zum Beweis des Gegenteils fur eine 
Zoliakie69• 

Sonstige morphologische Befunde 
Die transmissions- und rasterelektronenmikroskopi
sellen Befunde - auch bei der Reparation unter gluten
freier Kost37 - entsprechen den lichtmikroskopischen 
Veranderungen 10. Enzymllistoehemiseh zeigen die mei
sten Btirstensaumenzyme eine verminderte Aktivitat 
(Ausnahme: y-Glutamyltransferase), auch die 5-Nu
kleotidase als basolaterales Markerenzym ist vermin
dert11 . Die lysosomale saure Phosphatase ist dagegen 
erhoht11 . Das normalerweise in den Enterozyten ent
haltene a-Antitrypsin scheint bei der Zoliakie haufig 
zu fehlen, vielleicht eine Teilursache der Zottenatro
phie32a. 

Die Mesenteriallymphknoten konnen vergroBert 
sein83. 

Verlauf, Komplikationen 
• Osteomalazie/Osteoporose: Beide Prozesse sind die 
Folgen einer exzessiv gesteigerten Kalziumsekretion 
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in den Darm bzw. einer verminderten Kalzium- und 
Vitamin D-Resorption43, wodurch ein sekundarer 
Hyperparathyreoidismus hervorgerufen werden 
kann94. 
• Maligne Tumoren: Etwa 10% der Patienten mit Er
wachsenen-Zoliakie bekommen spater einen malig
nen Tumor des Magen-Darm-Trakts, am haufigsten 
ein malignes Lymphom. Nach zwei groBeren Statisti
ken40,81 kommen maligne Lymphome (tiberwiegend 
hochmaligne Non-Hodgkin-Lymphome einschl. der 
malign en Histiozytose18,20,64,89) 50-114mal, Osopha
guskarzinome 20-380mal und Dunndarmkarzinome 
83-250mal haufiger vor als den Erwartungswerten 
entspricht. Fur das Dtinndarmkarzinom (nur ein ein
ziger Fall) ist die Angabe wenig zuverlassig. Insgesamt 
wurden bis 1975 ca. 20 FaIle von Dunndarmkarzino
men bei Z61iakie mitgeteilt18a,66a. Hinzu kommt ein 
einzelner Kombinationsfall von Zoliakie und Ileum
Karzinoid36• Die Ursaehen der Tumorbildung sind 
letztlich ungeklart81 . Es gibt keine Hinweise darauf, 
daB glutenfreie Kost das Tumorrisiko herabsetzt40,81. 
Der Zellgehalt der Schleimhaut weicht bei den Patien
ten, die spater an einem Lymphom erkranken, inso
fern von den VerhaItnissen bei unbehandelten Zolia
kiepatienten ab, als die L. propria mehr Lymphozyten 
und weniger Plasmazellen und das Epithel weniger 
Lymphozyten entha1t30. Patienten mit subtotaler Zot
tenatrophie und nur geringem Zelltumover (gemessen 
am DNA-Verlust in die Duodenallichtung) scheinen 
besonders lymphomgefahrdet zu sein14. Das HLA
Profit zeigt nach zwei neueren Studien bei Zoliakiepa
tienten mit oder ohne malignen Tumor keine signifi
kanten Unterschiede64,88. 
• Seltene Komplikationen bzw. Begleiterkrankungen 
sind: Colitis u1cerosa bzw. M. Crohn51, ulzerose Jeju
noileitis 10,24,43, Amyloidose43, Panhypopituitarismus43, 
Hypothyreose43 (Folgen der Mangelemahrung), neu
rologische Ausfallserscheinungen43, Enzephalomyelo
radikulopathie20, akute myeloische Leukamie33, kuta
ne Angiitis22,60, chy16ser Aszites45, Kollagensprue 
(s. u.). Unbehandelt ftihrt die Zoliakie bei der Frau zu 
erhohter Abortrate, zu relativer Infertilitat und zu ver
fmhtem Einsetzen der Menopause31 . Auch die mann
liche Fertilitat ist beeintrachtigt27,28. 

Beziehungen zur Dermatitis herpetiformis Duhring 
Etwa 1 % der Patienten mit Zoliakie zeigt Hautver
anderungen einer Dermatitis herpetiformis, umge
kehrt weisen ca. 80% der Patienten mit Dermatitis her
petiformis zoliakieahnliche Veranderungen der 
Dtinndarmschleimhaut auf55. Die Entstehungsweise 
der Hautveranderungen ist unbekannt, Gluten scheint 
in der Mehrzahl der Falle von Bedeutung zu sein. Da
gegen steht auBer Zweifel, daB die Malabsorption 
nicht die Ursache der Hautveranderungen darstellt, 
da die letztere auch unabhangig von Schleimhautver
anderungen auftreten kann und da Haut und 
Schleimhaut auf Glutenentzug unabhangig voneinan
der reagieren konnen55. 
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Morphologisch ist bei der "malabsorptiven Dermati
tis herpetiformis Duhring" das Bild der Diinndarm
schleimhaut demjenigen bei der Zoliakie sehr ahnlich 
(Tabelle 5.5). Die Schleimhautveranderungen treten 
betont fleckformig auf 65,79, weshalb mUltiple Biopsien 
fUr die Diagnostik erforderlich sind65• In 33% ist die 
duodenale, in 15% die jejunale Mukosa am starksten 
verandert79• Die Verteilung der IgA-, IgG- und IgM
positiven Zellen entspricht weitgehend den Verhalt
nissen bei der Zoliakie5o• Als seltene Komplikation ei
ner Zoliakie und Dermatitis herpetiformis wurde eine 
erosive Jejunoileitis beschrieben24• 

glutenfrei ernahrte Patienten konnen einer der be
schriebenen Komplikationen erliegen. 

Differentialdiagnose 

Prognose 
Ohne Behandlung konnen die Zoliakie-Patienten an 
den Folgen des Malabsorptionssyndroms sterben; 

"Nicht alles, was (die Schleimhaut) abflacht, ist eine 
Sprue "44. Andere mogliche Ursachen einer Zotten
atrophie sind (Tabelle5.5): Kwashiorkor, tropische 
Sprue, akute infektiose Enteritis, chronische Enteritis, 
Kuhmi1chprotein-Allergie (morphologische Differen
tialdiagnose gegeniiber der Zoliakie bei85), Sojapro
tein-Enteropathie, eosinophile Gastroenteritis, Im
mundefektsyndrome, Kollagensprue und unklassifi
zierbare Sprue, Giardiasis, iiberschie13endes Bakte
rienwachstum (z. B. in blinden Schlingen), Dermatitis 
herpetiformis, Neomyzin-Enteropathie, Strahlenscha
den. Gewohnlich sind bei diesen Erkrankungen die 

TabelJe5.5. Morphologische Differentialdiagnose wichtiger Krankheitsbilder, die mit einem Malabsorptionssyndrom und einer 
Zottenatrophie einhergehen kiinnen. (Unter Verwendung von Textangaben von Owen u. Brandborg65a ; im iibrigen -> Text dieses 
Kapitels) 

Krankheit 

Ziiliakie 

Malabsorptive Derma
titis herpetiformis 
Duhring 

Tropische Sprue 

Kuhmi1chprotein
A1lergie . 

Kollagensprue 

Morbus Whipple 

AIDS 

Mediterranes Lym-
phom bzw. u-Ketten-
Krankheit 

Giardiasis 

Hypoglobulinamische 
Sprue 

Abetalipoproteinamie 

Zottenatrophie 

partiell/total (oft "flat 
mucosa"), oft fleckfiir
mig6 

Bevorzugte 
Lokalisation 

Proximaler Diinndarm 
(Duodenum, oberes Je
junum)6,79 

partiell/total ("flat mu- Proximaler Diinndarm 
cosa" miiglich), betont (Duodenum, oberes Je-
fleckfiirmig junum) 

meist partiell (selten 
"flat mucosa")42, eher 
diffus6 

meist partiell, herdfiir
mig entwickelt 

meist total 

partiell/total, 
Zotten aufgetrieben 

partiell/total? Zotten 
aufgetrieben 

partiell/total 

keinel partiell 

ahnlich Ziiliakie 

Keine Zottenatrophie 

Meist ganzer Diinn
darm6 (Jejunum meist 
sHirker betroffen)42 

Diinn- und Dickdarm 
(Diinndarm sHirker be
troffen) 

wie Ziiliakie 

Distaler Diinndarm 
(Duodenum nur in 
58%) 

Jejunum? 

Mittl.! distales Duode- . 
num und oberes Jeju-
num 

Duodenum/oberes 
Jejunum 

Jejunum? 

Jejunum? 

Sonstige differentialdiagnostische Kriterien und 
Anmerkungen 

Hohe interepitheliale Lymphozytenzahl 
(> 20-30/100 Epithelzellen); vorwiegend plasmazellu
lare Infiltration der 1. propria (Lymphozytenzahl eher 
verrnindert, teilweise bestritten), zytologische Verande
rungen der Enterozyten 

Interepitheliale Lymphozytenzahl erhiiht (ahnlich wie 
bei der Ziiliakie)6. Wahrscheinlich ist die intestinale 
Komponente der Krankheit identisch mit der Ziilia
kie6 

Interepitheliale Lymphozytenzahl erhiiht (nach65a hii
her als bei der Ziiliakie). Ahnliches Bild wie bei der Zii
liakie6. Erhebliche regionale Unterschiede in den ver
schiedenen tropischen Landern6 

Interepitheliale Lymphozytenzahl niedriger als bei der 
Ziiliakie, ebenso geringere Iymphoplasmazellulare In
filtration der 1. propria 
Nach6 nicht von der Ziiliakie zu unterscheiden 

Subepitheliales Kollagenband. Krankheit wahrschein
lich nur besondere Form der Ziiliakie (Spatkomplika
tion, [> S. 27 5) 

PAS-positive Makrophagen (SPC-Zellen), e1ektronen
mikroskopisch extra- und intrazellulare Bakterien und 
bakterielle Abbauformen 

PAS-positive Makrophagen mit griiBeren Bakterien 
( = Mycobacterium avium-intracellulare) als beim 
M. Whipple65a. Bakterien kiinnen aus der Blutkultur 
geziichtet werden 
Vorwiegend plasmazellulare, anfangs reifzellige Infil
tration der 1. propria65a 

Manchmal follikulare nodulare Hyperplasie der 
Schleimhaut ([> S.241). Giardiennachweis im histolo
gischen Praparat nur ge1egentlich miiglich ([> S.238). 

In der 1. propria keine Plasmazellen nachweisbar. Oft 
Giardiasis65a 

GroBe helle vakuolisierte, Sudanschwarz-positive En
terozyten an der Zottenoberflache (im Paraffinschnitt 
optisch leer) ([> Bd.4, Kapitel5) 



Schleimhautveranderungen noch ungleichmaBiger 
verteilt als bei der Zoliakie44• 

Tropische Sprue 

Epidemiologie 
Hierbei handelt es sich urn eine in allen Altersstufen, 
bei beiden Geschlechtem und bei allen Rassen vorkom
mende Darmerkrankung bei Bewohnem bestimmter 
tropischer Regionen; sie wird sowohl bei der einhei
mischen Bevolkerung als auch bei Reisenden in tropi
sche Lander beobachtet. In Indien ist sie besonders 
hliufig71. 

Atiologie, Pathogenese 
Die Atiologie ist unbekannt. Wahrscheinlich spiel en 
bakterielle13,47, virale l2,58 und/oder parasitare43 lrifek
tionen (mit primaren oder sekundaren StOrungen der 
Darmflora?) eine wichtige Rolle. Ein Mangel an Vit
amin Bn und Folsaure wird heute als Ursache nicht 
mehr diskutiert; er entwickelt sich sekundar im Zuge 
der Erkrankung69. Eine neue Arbeit aus dem Tropen
institut in London2la nimmt folgende Kausalkette an: 
Akute bakterielle, virale oder parasitare Darminfek
tion --+ stark vermehrte Enteroglukagon-Ausschut
tung --+ Herabsetzung der Dunndarm-Transitzeit mit 
Stase des InhaItes --+ gesteigerte bakterielle Kolonisa
tion (bakterieller overgrowth) --+ weiterer Mukosa
schaden. Die Darmschlidigung wird durch Folatman
gel noch verstarkt. Der beschriebene Circulus vitiosus 
endet erst nach antibiotischer Beseitigung des bakte
riellen overgrowth. 

Fur eine kausale Bedeutung toxischer Faktoren 
(z. B. ranziges Fett) konnte ein Beweis nicht erbracht 
werden69. 

Klinik 
Klinisch ist das erste Stadium durch Diarrhoen, das 
zweite Stadium (nach Wochen bis Monaten) durch 
Anorexie und Gewichtsverlust und das dritte Stadium 
(nach einigen Monaten) durch ein groBes Malabsorp
tionssyndrom gepragt46. 

Morphologie 
1m Gegensatz zur einheimischen Sprue (= Zoliakie) 
befallt die tropische Sprue nicht nur Duodenum und 
Jejunum, sondem auch das Ileum und erzeugt ge
wohnlich nur eine partielle Atrophie der Mukosa; das 
Bild der flat mucosa ist die Ausnahme42,46,69. 

Die L. propria enthlilt eine teilweise dichte chroni
sche entziindliche Infiltration 46, 69. Ob die interepithelia
len Lymphozyten vermehrt sind, geht aus den Litera
turangaben nicht zuverlassig hervor69. 

Enzymzytochemisch sind die Burstensaum-Di
saccharidasen, femer die saure Phosphatase und die 
Oxidoreduktasen vermindert, die alkalische Phospha
tase ist normal69. Elektronenmikroskopisch finden sich 
Veranderungen der Mikrovilli, der Lysosomen, Mito
chondrien und des endoplasmatischen Retikulums69. 
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Prognose 
Unter Behandlung mit Foisaure, Vitamin B12 und An
tibiotika kommt es meist zur Befundbesserung, wenn 
auch nicht immer zur vollstandigen Heilung46. AuBer
halb der Tropen werden Rezidive nach erfolgreicher 
Antibiotikabehandlung nicht beobachtet68. 

Kollagensprue 

Bei dieser seltenen Krankheit werden in der L. propria 
der Diinndarmschleimhaut in groBer Menge regelma
jJig angeordnete kollagene Fasem abgelagert. Die Fol
ge ist ein kaum beeinfluBbares grojJes Malabsorptions
syndrom. die Prognose ist infaustlO• Die Kollagensprue 
ist mit groBer Wahrscheinlichkeit kein eigenstandiges 
Krankheitsbild, sondem geht aus unbekannten Grun
den in Einzelfallen nach langjahrigem Verlauf aus ei
ner Zoliakie hervor72. Geringgradige Kollagenablage
rungen werden bei uber einem Drittel aller Zoliakie
falle beobachtet17. 
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Morbus Whipple 

Definition 

Der M. Whipple ist eine bakteriell verursachte oder 
mitverursachte Krankheit des Diinndarms, die 
haufig auch andere Organe betrifTt und daher sy
stemischen Charakter hat. Morphologisch ist sie 
durch das Auftreten grojJer PAS-positiver Makro
phagen (Schaumzellen, SPC-Zel/enJ in den befalle
nen Organen gekennzeichnet. 

Epidemiologie 
Die Krankheit ist selten. Bis 1982 waren ca. 350 FaIle 
dokumentiert31 . Injiingster Zeit wurde mehrfach iiber 
gehaufte Beobachtungen von M. Whipple berichtet; 
es ist jedoch ungeklart, ob es sich urn eine echte Hau
figkeitszunahme hande1t31 . Weit iiberwiegend (bis 
90%) sind Miinnerbetroffen16 : Das mittlere Erwachse
nenalter (Altersgipfel: 5.JZ)10,16 und die weij3e Ras
se 10,25 sind eindeutig bevorzugt (his 1982 nur 5 FaIle 
bei Schwarzen23, 1 Fall bei einem amerikanischen In
dianer16). 

Atiologie, Pathogenese 
Der Nachweis von Bakterien in den Schaurnzellen 
und die guten Ergebnisse der antibiotischen Therapie 
(s. u.) sprechen fUr eine bakterielle Genese, das Vor
kommen extraintestinaler Organveranderungen mit 
positivem Erregemachweis fUr eine "multisystemische 
Injektion,,12,30. Aus Lymphknoten und Jejunal
schleimhautbiopsien unbehandelter FaIle konnten 
bislang folgende Keime isoliert werden: anaerobe 
und nichtanaerobe Korynebakterien, Hamophilus, 
atypische a-Streptokokken, Klebsiellen und Bruzel
len10,24,33. Immunjluoreszenzmikroskopisch wurden bei 
mehreren Fallen einander ahnliche bakterielle Anti
genprofile in der L. propria und in den Makrophagen
granula nachgewiesen. Hieraus wird gefolgert, daB 
der M. Whipple von einem einze1nen definierten Erre-
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ger hervorgerufen wird. "Favorit" sind derzeitig zell
wanddefekte a-hiimolytische Streptokokken 13, 15. Es 
wurde jedoch auch ein zellwanddefekter Enterokok
kus der Gruppe D nachgewiesen19. UngekHirt ist die 
Diskrepanz zwischen elektronenmikroskopischen Be
funden (Bakterien ohne Zellwanddefekte) und den 
mikrobiologischen Resultaten (Bakterien mit Zell
wanddefekten)19. Nach immunhistologischen Befun
den von du Boulay19 ahnelt der Erreger Streptokokken 
der Gruppe B, ist jedoch mit ihnen nicht identisch (Al
teration der Antigenstruktur ---+ Ahnlichkeit mit 
Str. Typ B oder gemeinsame Antigene mit Str. B ?). 

Die Reproduktion der Krankheit im Tierexperi
ment ist bislang nicht gegliickt. Die Frage, ob Storun
gen des humoralen und/oder zelluliiren Immunsystems 
eine weitere Voraussetzung fUr die Entstehung des 
M. Whipple darstellen, wird kontrovers beantwor
tet10,33. Maglicherweise sind die beobachteten immu
nologischen Defekte sekundarer Natur, zumal sie un
ter der Therapie verschwinden kannen36. 

Klinik32 
Klinisch stehen Gewichtsverluste (80-96%), DiarrhO 
(urn 80%), abdominelle Schmerzen, Gelenkschmerzen 
und Hypotonie Geweils 60-70%), Lymphknotenschwel
lungen und Hyperpigmentation der Haut(ca. 40-60%), 
Fieber (35-48%) und periphere Odeme (30-42%) im 
Vordergrund. Ahnlich wie bei der Zaliakie, beim 
M. Crohn und bei der Colitis ulcerosa kann eine hoch
gradige Thrombozytose auftreten, ohne daB eine Kor
relation zur Schwere des Knochenmarkbefalls be
steht2s. 

Morphologie, Lokalisation 
Makroskopisch ist die Schleimhaut verdickt und zeigt 
gelblich-weiBe Plaques und Knatchen, die teilweise 
konfluieren21 . Das Ileum ist stets, das Jejunum in 95%, 
das Duodenum nur in 58% betroffen20. Die Serosa ist 
geratet, verdickt und enthalt manchmal gelbliche 
Strange (= erweiterte LymphgefaBe)10. Die mesente
rialen Lymphknoten sind vergraBert und von graugel
ber Farbe10. 

Mikroskopisch finden sich vorwiegend in der L. pro
pria - ausnahmsweise nur in der Submukosa23 - die 
kennzeichnenden SPC-Zellen. Sie sind groBe breit
plasmatische Makrophagen mit einem schaumigen 
Zytoplasma, das wegen seines hohen Gehalts an Gly
koprotein33 eine stark positive PAS-Reaktion gibt 
(Abb. 5.7 a). Elektronenmikroskopisch 16 handelt es sich 
bei dem PAS-positiven Material urn Lysosomen mit 
Bakterien bzw. Bakterienabbauprodukten (Abb. 

5.7 c-e); die Bakterien wurden elektronenoptisch 
nicht nur freiliegend in der L. propria der Diinndarm
mukosa und in den Makrophagen, sondem auch im 
Darmepithel, im Lymph- und BlutgefaBendothel, in 
den glatten Muskelzellen der L. propria, in Lympho
zyten, Granulozyten, Plasmazellen und Mastzellen 
nachgewiesen17•. Epitheloidzellgranulome in der 
Diinndarmschleimhautll sind ein ungewahnlicher, 
nicht eindeutig geklarter Begleitbefund. Sie wurden 
auch in den Lymphknoten, in der Leber, Milz, Niere, 
Lunge und Skeletmuskulatur beschrieben11,35. Viel
leicht werden sie durch einen langdauernden Antigen
reiz (Antigen = halbverdaute Bakterien) hervorgeru
fen16. 

Nach mehrwachiger antibiotischer Therapie 
(Abb.5.7b) sind die Bakterien gewahnlich nicht mehr 
nachweisba~l, jedoch finden sich noch lange Zeit 
PAS-positive Makrophagen 10,14,17,27. Unter der Be
handlung nimmt der Gehalt der L. propria an Lym
phozyten und Plasmazellen 14,21,27 zu. Ferner entwickelt 
sich eine progrediente perizelluliire Kollagenisierung. 

Sonstige Organveranderungen 
60% der Patienten zeigen periphere, 40% generalisier
te und 35% paraortale oder mediastinale Lymphkno
tenschwellungen, jeder 2. Fall eine Polyserositis, jeder 
3. eine fibrinose Peritonitis, Peritonealfibrose oder ei
nen Aszites34• In 40% besteht eine verrukose Endokar
ditis34• SPC-Zellen kannen auBer im Diinndarm und 
dessen regionaren Lymphknoten auch in zahlreichen 
weiteren Organen vorkommen, u. a. im Osophagus, 
Magen, Kolon, Epi-, Myo- und Endokard, in Leber, 
Milz, Pankreas, Nebenniere, Gehirn (Nachweis durch 
Hirnbiopsie maglich22), Riickenmark und Knochen
mark. 

Verlauf, Prognose 
Unbehandelt fUhrt die Krankheit ausnahmslos nach 
wenigen Monaten bis lahren zum Tod an schwerem 
Marasmus. Unter antibiotischer Langzeittherapie ist 
die Prognose heute recht giinstig 31,33. 

Differentialdiagnose 
Das mikroskopische Bild ist so charakteristisch, daB 
es schon im H. E.-Praparat eine fast sichere Diagnose 
erlaubt. Neuerdings wurde iiber ahnliche Verande
rungen beim AIDS berichtet ([> S. 309 und Tabel
Ie 5.5). - Bei operativ entnommenen Exzisaten aus 
dem Mesenterium muB eine mesenteriale Pannikulitis 
durch die (bei dieser Krankheit negative) PAS-Reak
tion ausgeschlossen werden ([> S. 557). 

-----------------------------------------------------------------------~ 
Abb.S.7a-e. Morbus Whipple. AIle Aufnahmen stammen yom 
gleichen Fall. a Obersicht mit massenhaft PAS-positiven SPC
Zellen im Schleimhautstroma. PAS, 68 x. b SchIeimhaut nach 
mehrwochiger Antibiotika-Therapie. SPC-Zellen weitgehend 
geschwunden, nur noch einzelne regressiv veranderte SPC-Zel
len im Schleimhautstroma (Bildmitte). PAS, 68 x. c Elektronen
mikroskopisches Bild der Mukosaveranderungen (gleiche Biop
sie wie a): SPC-Zellen mit Phagolysosomen (SPC). Dazwischen 

zahlreiche extrazelluHir liegende, vol\ig intakte "Whipple-Bakte-
rien". 12250 x. d u. e Uingsschnitt und Querschnitt durch 
"Whipple-Bakterium". Deutlich erkennbare Membranschich
tung, fadige Achsenstruktur. 1m Polbereich (Uingsschnitt) gra
nulare Partikel mit ausgepragter Osmiophilie. 82.000 x (fUr die 
elektronenmikroskopische Untersuchung danke ich Herrn Prof. 
Dr. H. F. Otto, Heidelberg) 
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Syndrom der blinden Schlinge (Blindsack-Syndrom) 

Synonyma 
blind loop syndrome; stagnant loop syndrome: small 
bowel stasis; bacterial overgrowth (z. T.) 

Definition 

Unter "B:ind ack yndrom" im engeren Sinne sind 
Jediglich diejenigen Ma/absorplionsformen zu ver
tehen, die beifunklionelleroder analomiseller A us

sella/lung einze/ner Diinndarmabsehnitte zu tande
kommen. 

1m weiteren Sinne - heute allgemein ublich -
versteht man darunter die FolgezusUinde einer 
ubersehiefJenden bakteriellen Besied/ung (" baeterial 
overgrowth ") des Dunndarm mit vorwiegend apa
lhogenen Keimen l 2_ 

Atiologie, Pathogenese 
Normalerweise enthalten der Duodenal- und Jejunal
saft nicht mehr als 104-105 (vorwiegend grampositive) 
Bakterien/ml13, darunter keine Anaerobier14. 1m di
stalen Ileum steigt die Keimkonzentration auf 
107-108/ml (Aerobier und Anaerobier) an. 1m Kolon 
betragt sie 1010_1011/ml (Anaerobier) bzw. lOs/ml 
(Koliforme und andere Aerobier)14. 

Eine uberschiejJende Keimbesiedlung findet unter 
den in Tabelle 5.6 genannten bzw. in Abb.5.8 darge
stellten Umstanden statt. Folge ist ein Malabsorptions
syndrom12,13, des sen einzelne Komponenten (StOrun
gen der Resorption von Fettsubstanzen, Kohlenhy
draten, Protein en, Vitaminen, Mineralien) eine kom
plexe multifaktorielle Genese aufweisen14. Dabei wir
ken intraluminale Prozesse (z. B. bakterielle Hydrolyse 
der konjugierten Gallensalze) und eine Schiidigung 
der Darmsehleimhaut (durch toxische Nebenprodukte 
des bakteriellen Abbaus von Darminhalt und/oder 
durch die Bakterien bzw. deren Toxine selbst) zusam
men14,18. 

Morphologie 
Tierexperimentell findet sich in blinden Schlingen eine 
ausgepragte Sehleimhauthypertrophie 15, 18 mit Zunahme 
der Zottenhohe und des Zottendurchmessers16. Elek
tronenmikroskopisch bestehen degenerative Verande
rungen an den Mikrovilli, an der Glykokalyx, an den 
Mitochondrien und am rauhen und glatten endoplas-



Tabelle 5.6. Ursachen des Syndroms der blinden Schlinge bzw. 
eines bakteriellen "overgrowth". (In Anlehnung an King u. Tos· 
kes 14 sowie Isaacs u. Kim 13), vgl. auch Abb. 5.8 

Stagnation 
des Darm
inhalts 

anatomisch 
bedingt 

motorisch 
bedingt 

Abnorme Verbindung zwi
schen proximalem und di
stalem Magen-Darm-Trakt 

Storung der Abwehrme
chanismen 

Afferente Schlinge nach Billroth 
II-Operation ("afferent loop syn
drome" = Syndrom der zufilh
renden Schlinge) 
Chirurgische blinde Schlinge 
(End-zu-Seit-Anastomose) 
Chirurgische rezirkulierende 
Schlinge (Seit-zu-Seit-Anasto
mose) 
Jejuno-Healer Bypass 
Obstruktion (Strikturen, Ver
wachsungen, Entziindungen, 
Karzinom) 
Duodenale/jejunale Divertiku
lose 

Autonome diabetische Neuropa
thie 
Viszerale Sklerodermie 
Idiopathische intestinale Pseu
doobstruktion 
Fehlen des "intestinalen house
keepers" 
Medikamentose Ursachen (z. B. 
Phenothiazin) 

Gastrokolische/jejunokolische 
Fistel 
Resektion der Ileozokalklappe 

Achlorhydrie/Hypochlorhydrie 
Immundefekte 
Tropische Sprue 

Abb.5.Sa-e. Beispiele von Darm
veranderungen, die einer Dunn
darm-Stase und einem bakteriellen 
overgrowth Vorschub leisten. (Mo
difiziert nach Goldstein 1~. a Blinde 
Tasche; b Entero-enterische Ana
stomose oder Fiste1; c Divertikel ; 
d Striktur; e Dysfunktion der affe
renten Schlinge. Die Pfeilrichtung 
gibt die Richtung der Peristaltik an. 
Die dunkel schraffierten Abschnitte 
entsprechen den Orten des bakteriel
len overgrowth 
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matischen Retikulum der Enterozyten 14,18. Enzym
histochemisch sind die Enzymaktivitaten im Biirsten
saum, in den Mitochondrien und im endoplasmati
schen Retikulum vermindert18. 

Beim Menschen wurde in blinden Schlingen eine 
Hohenabnahme und Verbreitung der Zotten und eine 
Tiefenzunahme der Krypten beschrieben 11. Die 
Schleimhautveranderungen werden als Umbauzei
chen infolge schadigender Einfliisse von der Darm
lichtung her gedeutet16. Es verwundert nicht, daB bei 
schwerer Schleimhautschadigung multiple entziindli
che Granulationsgewebspolypen auftreten konnen19. 

Verlanf, Prognose 
Die Mehrzahl der Patienten hat bei rechtzeitiger Dia
gnose und Therapie eine gute Prognose12• Oft reicht 
antibiotische Behandlung aus 12,14,16,17. Chirurgische 
Therapie ist stets dann indiziert, wenn eine mit chirur
gischen MaBnahmen korrigierbare StOrung (z. B. eine 
gastrojejunale Fistel) vorliegt12, 14, 16, 17. 
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Intestinaler Bypass wegen extremer Fettsucht 

Etwa seit 1956 wurden Operationsverfahren entwik
kelt, urn groBe Abschnitte des Dfinndarms und damit 
der resorbierenden Darmoberflache funktione11 aus
zuschalten. Von den verschiedenen Operationsmetho
den setzte sich der jejuno-ileale Bypass am meisten 
durch. Die unten geschilderten z. T. schweren und le
bensbedrohlichen Komplikationen haben zu scharfer 
Kritik an den bisher iiblichen Verfahren und zu der 
Forderung gefiihrt, sie aufzugeben14,22 a, zumindest bis 
zur KHirung der pathophysiologischen Probleme in 
weiteren wissenschaftlichen Untersuchungen33 • Neu
erdings geht die Tendenz mehr in Richtung des Ma
gen-Bypass bzw. plastischer Magenoperationen, die 
den Patienten weniger stark belasten und gefahr
den23-25. Der Magen-Bypass ist mit einer Quote pepti
scher Ulzera von 1,4% (marginale Ulzera) bzw. 2,6% 
(blutende Ulzera im ausgeschalteten Magen- und 
Duodenalsegment) belastet35. 

Friihkomplikationen 
Haufige Folge intestinaler Bypass-Operationen sind 
Wundinfektionen (wichtige Erreger: E.coli, Entero
bacter, Klebsiella)19, weiterhin19,29,37 Venenthrombose, 
Lungenembolie, Pneumonie, Harnwegsinfekte, obere 
gastrointestinale Blutungen, Invagination, Ileus, Pan
kreatitis und enterokutane Fisteln. Postoperativ be
steht meist ein wdfiriger Durchfall mit 20-30 Entlee
rungen pro Tag. 

Die postoperative Letalitdt liegt zwischen 0 und 
11 %29. Todesursachen sind: Mesenterialinfarkt, Herz
infarkt, Lungenembolie, Pneumonie, Leberversagen 
und lokale Komplikationen im Operationsbereich29,37. 

Spatkomplikationen 
• LeberinsujJizienz: Etwa 3_40%19,34 (29% bei 100 By
pass-Operierten im Mittel 5 Jahre nach dem Ein
griff24) der Patienten entwickeln LeberfunktionsstO
rungen. Die in 60% schon praoperativ vorhandene 

Leberveifettung nimmt zu (94% im ersten, 67% im 
1.-5.Jahr), hinzu kommenfokale und zonale Leberne
krosen und leukozytdre Infiltrate (-+ ahnliches Bild 
wie bei alkoholischer Hepatitis)20. Eine Fibrose tritt 
meist erst nach 6 Monaten auf20. Die Ursachen der 
Leberschadigung sind letztlich ungeklart. Am meisten 
werden ein Mangel an Eiweij3, essentiellen Fettsduren 
und lipotropen Substanzen bzw. ein bakterieller "over
growth" diskutiert20,29,3\ der entweder indirekt (Bil
dung von Alkohol34 bzw. von hepatotoxischen Steroi
den aus Gallensauren ?)20,29 oder direkt (Einschwem
mung von Endotoxinen fiber den Pfortaderkreis
lauf?)34 hepatotoxisch wirken so11. Patienten mit ei
nem jejunokolischen Bypass sind starker gefahrdet als 
solche mit einem jejuno-ilealen Shunt29. - 1m Tierver
such an der Ratte steigen die prozentuale Cholesterin
sattigung und die Phospholipidkonzentration der 
Galle, d.h. die Galle ist starker lithogen28. 
• Pankreasverdnderungen: Bei der Ratte verandert 
der jejuno-ileale Bypass zwar nicht die GroBe der Azi
nuszellen und ihrer Keme, jedoch nimmt die Volu
mendichte der Sekretgranula stark ab, diejenige der 
Lipidtropfchen betrachtlich und diejenige der Mito
chondrien geringfiigig zu40• Er erzeugt auBerdem eine 
Hypoproteinamie, Hypalbuminamie und senkt den 
Blutspiegel der meisten Plasma-Aminosauren40a. 
• Nephritis: Haufig bilden sich Monate bis Jahre 
nach der Operation entziindliche Nierenveranderun
gen aus12,16. Sie sind unspezifischer Art und konnen 
glomeruldr bzw. interstitielliokalisiert sein 16 und gra
nulomatosen Charakter aufweisen12• Stoffwechselpro
dukte der Darmbakterien (v. a. von E. coli und Bac
teroides fragilis) sollen als Antigene wirken. Eine 
Beziehung der entziindlichen Veranderungen zu den 
haufigen Oxalatablagerungen besteht offenbar nicht. 
Die fortschreitende Nephritis kann zur operativen Be
seitigung des Bypass zwingenl6. 
• Urolithiasis: Bis zu einem Drittel der Patienten ent
wickelt spater Nierensteine, v. a. Kalziumoxalatstei
ne I9,24,29. Ursache ist die verstarkte Oxalsaure-Resorp
tion, die darauf beruht, daB bei der bestehenden 
Steatorrho das Kalzium nicht von der Oxalsaure, son
dem von den im UberschuB vorhandenen, wegen der 
Steatorrho nicht resorbierten Fettsauren zu einem 
nichtresorbierbaren Komplex gebunden wird -+ ver
mehrte Oxalsaure-Resorption. 
• Polyarthritis: Ihre Haufigkeit betragt bis zu 23%29. 
Sie soli ebenfalls auf einer Immunreaktion beruhen, 
hervorgerufen durch bakterielle Antigene29. Gewohn
lich halt sie nur 2-3 Monate an, kann aber auch jahre
lang persistieren und die Beseitigung des Bypass er
fordem29. In Verbindung mit einer Tendosynovitis, 
sterilen Hautpusteln, Schleimhautulzerationen und 
einer Vaskulitis der Netzhaut kahn das Bild an einen 
M. Beh~et erinnem 18. 
• Weitere Komplikationen: Hdmatologische Storun
gen (immunhamolytische Anamie32, Thrombozytope
nie32, Leukopenie32, chronische Eisenmangelan
amie36); Megakolon 19 bzw. akute Kolondilatation 30 ; 



anorektale Komplikationen der haufigen Stuhlpassa
ge (Fissuren, Pruritus, Hiimorrhoiden) 19, anhaltende 
Diarrh619,30, Invaginationl9, Elektrolytst6runge~O, 
Pneumatosis cystoides intestini (I> S. 310), gehiiuftes 
Vorkommen von Lungentuberkulose13• Die Gewichts
abnahme ist manchmal mangelhaft oder nur passager 
(s. U.?7,29. 

Spatletalitiit 
Sie beruht hauptsiichlich auf chronischem Elektrolyt
und Eiweiftmangel oder auf der LeberinsuJfizienz (bis 
1980 nur 10 gut dokumentierte Fiille21 ,25; 1-4% der 
Todesursachen34). Andere Todesursachen sind unab
hiingig von der Operation (z. B. Myokardinfarkt) oder 
Folge priiexistenter Organschiiden (z. B. alkoholische 
Leberzirrhose -+ Osophagusvarizenblutung). Die 
Spiitletalitiit variiert zwischen 2 und 5%25,27,37 . 

Morphologische Darmveranderungen 
• Funktionierender Darmabschnitt: Rontgenologi
sche, chirurgische und morphologische Untersuchun
gen haben ergeben, daB der anastomosierte Diinn
darmabschnitt nach Monaten bis lahren langer 
wird11,22,31,38,39 und daB auch sein Durchmesser11 ,31 ,39 

und die Dicke der Darmwand 11 ,22 zunehmen. 1m mi
kroskopischen Bereich werden die Zotten h6her und 
breiter (bestritten von Dano et alY), und die spezifi
sche Disaccharidase-Aktivitiit nimmt zu 11,17. 

Die e adaptativen Veranderungen werden als Ur
ache der Stabilisierung und der gelegentlich beob

achteten Zunahme des Korpergewichte im An
chlul3 an die Operation betrachtet11 •31.39. 

• Ausgeschalteter Darmabschnitt: Die Angaben zu 
seinen morphologischen Veriinderungen sind wider
spriichlich. Eine Schleimhautatrophie wird teils be
schriebenl1,22,39, teils bestritten41 • Die Burstensaumen
zyme verhalten sich differentll ,17. Makroskopisch 
nimmt der Durchmesserdes Bypass-Segmentes ab22• 
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Sonstige Stoffwechselstorungen 

Der Diinndarm kann 
• eine LipoJuszinose ("brown bowel syndrome", 
E> S.376), 
• eine Amyloidose (E> S. 376) oder (selten) 
• eine Melanose in Verbindung mit einer Melanosis 
eoli(E> S.374) aufweisen. 

Es wird auf die entsprechenden Abschnitte im Ka
pitel Kolon/Rektum verwiesen. 

Pathologische Veranderungen der Diinndarmlichtung 

Divertikel/Pseudodivertikel 

Diinndarmdivertikel sind - abgesehen vom Sonder
fall des Meckel-Divertikels (E> S.255) - selten 
(0,006-1,3W4 bzw. 0,250f01°). Gewohnlich handeIt es 
sich urn 
• erworbene Pulsions-(Pseudo-)DivertikeI 26, die sich 
als hemienartige Schleimhautausstiilpungen an der 
mesenterialen Seite des Jejunum zwischen den beiden 
PeritonealbHittem entwickeln. Sie sind meist multi pel 
(E> Abb. 5.6 a) und scheinen gehauft mit motorischen 
StOrungen der glatten Muskulatur bzw. des Plexus 
myentericus kombiniert zu sein bzw. klinisch okkulte 
Verlaufsformen einer progressiven systemischen Skle
rose darzustellen20. Raritat: lejunal-Divertikulose mit 
Perforation bei Fabryscher Krankheitl5a. 

Dagegen liegen die 
• angeborenen divertikelartigen Duplikaturen des 
Diinndarms v. a. im Ileum und sind solitar12. Angebo
rene Divertikel machen sich meist im KindesaIter, 
manchmal aber auch erst im spateren Leben, bemerk
bar12. Erworbene Pseudodivertikel treten zu 80-90% 
bei Patienten jenseits des 40. Lj. auf24, Manner iiber
wiegen bei weitem (2-8: 1; Unterschied zum Duode
naldivertikel!)24. Wenigstens jeder 4. Fall besitzt zu
gleich Divertikel an anderer Stelle des Verdauungs
trakts, meist im Kolon oder Duodenum24. 

Komplikationen sind selten11•12, 15.17,21,26,33: akuter 
und chronischer DarmverschluB, Divertikulitis (-+ 
Perforation, innere Fisteln), Blutungen, Ruptur, Bil
dung von Fremdkorpem in der Lichtung, Blindsack
syndrom, ausnahmsweise Tumoren 11, 12, 15. 

Ileus 

Definition 

Unter Ileus versteht man eine Storung der Darm
pas age. d. h. der per;staltischen Beforderung des 
Darminhalts. Er ist keine eigenstandige Krankheit, 
ondem Symptom anderer krankhafter Vorgange. 

Tabelle5.7. Klassifikation des Ileus. (In Anlehnung an Cohn13, 

Deucher et al.14, Neumayr23) 

Mechanischer Ileus 

Funktioneller Ileus 

Einfacher mechanischer Ileus (mit in
takter Blutzufuhr) 
Strangulationsileus (mit unterbroche
ner B1utzufuhr) 

Spastischer (dynamischer*) Ileus 
Paralytischer (adynamischer) Ileus 

* Von man chen Autoren werden die Begriffe ,,funktioneller" 
und "dynamischer" Ileus synonym gebraucht14 

Klassifikation 
Man unterscheidet die in Tabelle5.7 aufgefiihrten 
Ileusformen. Der spastische Ileus ist hinsichtlich sei
ner Existenz umstritten13, in jedem Faile sehr selten. 
In der Praxis spielen daher nur der mechanische und 
der paralytische Ileus eine Rolle. 

Mechanischer Ileus 

Er ist haufig und stellt eine oft lebensbedroheride 
Komplikation zahlreicher Erkrankungen dar. In den 
USA sterben jahrlich 9000 Menschen an einem me
chanischen Ileus 14a. 

Wichtige Ursachen des mechanischen Ileus sind in 
Tabelle5.8 zusammengestellt. Die beiden haufigsten 
sind 
• Briden = Verwachsungsstrange im Bauchraum und 
die 
• Inkarzeration aujJerer Hemien. In den einzelnen 
Statistiken fiihrt teils die eine, teils die andere dieser 
beiden Ursachen 10,28. 
• Tumoren folgen mit etwa 10-20% an dritter Stelle. 
• Unter den Fremdkorpem, die einen DarmverschluB 
erzeugen konnen, stell en Bezoare eine Raritat dar14. 

Pathogenetiseh liegen dem mechanischen Ileus drei 
verschiedene Mechanismen zugrunde: 
• Strangulation (= haufigste Ursaehe), z. B. durch In
karzeration von Hemien oder durch Briden, femer 
durch Volvulus und Invagination 
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Tabelle5.8. Formen, Atiologie und Pathogenese des mechanischen Diinndarm- bzw. Dickdarmileus. (In Anlehnung an Neumayr 23). 

(Dickdarmileus t> S.391, Text). Die angegebenen Ursachen sind Beispiele, die Liste erhebt nicht den Anspruch aufVoIIstandigkeit. 
Die Zahlenangaben in KIammem stammen von TondeIIi et al.35 (1. Zahl = relative Haufigkeit; 2. Zahl = Letalitiit) 

Ileusform Pathogenese Atiologie: Diinndarm Atiologie: Dickdarm 

Einfache intestinale Ob- • Lumenveriegung 
strnktion (mit intakter (Obturation) 
Blutzufuhr) 

• Striktur, Wand
verdickung 

Gallenstein, Mekonium, Fremdk6rper, Be
zoare, Askariden, primares Karzinom (Tu
moren allg. 5%; 42%) Enterolithen18a 

Postoperative Narbe (Briden), Enteritis 
Crohn, Sklerodermie, Intramurales Ha
matom (z. B. unter Antikoagulantienthera
pie)29 

Primares Karzinom (Sigma) (Tumo
ren allg. 23%,13%), Kotstein, 
Fremdk6rper 
Postoperativ (Anastomosennarbe) 
Perisigmoiditis, z. B. nach Divertiku
litis, Colitis uicerosa, Sklerodermie, 
retroperitoneale Fibrose, Lympho
granuloma venereum 

• Kompression Pankreaskopfkarzinom, Lymphknoten 
(Metastasen, Lymphome) 

Tumoren (Ovar, Pankreas) 

Strangulationsileus (mit • Strangulation 
unterbrochener Blutzu-
fuhr) 

Auf3ere und innere Hernien (16%; lO,5%); 
Briden (postoperativ, entziindlich) 
(42%/8,5%); Peritonitis tuberculosa, Gard
ner-Syndrom 

Auf3ere und innere Hernien, Gard
ner-Syndrom 

• Volvulus Adhiisionen (postoperativ, entziindlich), 
Meckel-Divertikel 

Adhasionen (Sigma, Z6kum) 

• Invagination Gestielter Polyp, Peutz-Jeghers-Syndrom, 
Karzinoid 

GestieIter Polyp, Karzinom 

• Obturation, z. B. durch Gallensteine oder groBe 
Nahrungsmengen (Sauerkraut, Steinobst, Makkaroni) 
bzw. Bezoare (-+ Bolus-Obstruktion), durch Tumoren 
oder Parasiten (Askariden) 
• Kompression, z. B. durch Tumoren der Darmwand 
oder der Darmumgebung sowie durch traumatische 
intramurale Hamatome ( [> Duodenum, S.237). 

Der Gallensteinileus ([> s. 768) ist fUr 0,3_5,3%13,28 
aller mechanischen Ileusfalle verantwortlich. Die kri
tische GroBe des Gallensteines liegt bei etwa 2,5 cm 
Durchmesser13. Gewohnlich gelangt er nicht tiber den 
D. choledochus, sondern tiber eine innere Fistel zum 
Duodenum in die Darmlichtung. 

Bei der Invagination handelt es sich zumeist urn ei
ne Invaginatio ileo-coecalis (terminaler Dtinndarm -+ 

Dickdarm 10), sie stellt tiber 73 der Invaginationen im 
Kindesalter25. In 13-25% liegt eine Invaginatio enteri
ca (Dtinndarm -+ Dtinndarm 10,25) vor. Die retrograde 
ileo-ileale Invagination ist extrem selten21a. 

Der eingestiilpte Darmabschnitt wird als Intussus
zeptum (Invaginat), der ihn umgebende aul3ere Darm
anteil als Intussuscipiens (Invaginans) bezeichnet. Die 
Spitze des Invaginats heiBt Caput, die Umschlagsstel
Ie zwischen Intussuszipiens und Intussuszeptum Kol
lum. Mehrfach-Invaginationen sind selten. Die Kom
pression der Mesenterialvenen, ggf. auch der Mesen-

95% der Invaginationen im Siiuglings- und Kindes
aller sind "idiopathisch", haben al 0 keine erkenn
bare Ursache13. Dagegen lassen sich bei 80% der 
Invaginationen des Erwachsenenalters organische 
Ursachen (z. B. submukose Tumoren) nachwei
senn. 

terialarterien, fUhrt zur hiimorrhagischen Nekrose -+ 

Peritonitis. 
Der Volvulus, d. h. die Drehung des Darms urn sei

ne Langsachse oder urn die Mesenterialachse, wird 
am haufigsten durch einen persistierenden D.ompha
loentericus hervorgerufen und setzt ein langes Mesen
terium (v. a. Dtinndarm, Sigma) voraus. Auch er fUhrt 
unbehandelt zur hamorrhagischen Nekrose und Peri
tonitis. Er kann schon intrauterin auftreten22• 

Alterstypische Ileusursachen sind in Tabelle5.9 auf
gefUhrt. Die klinische Symptomatik hangt von der Ur
sache und der Dauer des Ileus abo Beim Strangula
tionsileus kommt es friiher zum Kreislaufschock als 
bei den anderen Ursachen28. 

Die Letalitiit des mechanischen Ileus ist hoch, in 
der Regel urn 10_20%13,28. Septische Komplikationen 
werden wahrscheinlich dadurch begiinstigt, daB es 
proximal der Stenose in der Darmlichtung zum bak
teriellen "overgrowth" kommt34• AuBerdem konnte im 
Hundeversuch gezeigt werden, daB intraluminale 
Drucksteigerung zur Schleimhautischamie fiihren 
kann. Es liegt nahe, daraus zu folgern, daB dadurch 
der Eintritt von Bakterien in die Darmwand begiin
stigt wird32• 

Spastischer Ileus 

Er solI durch eine heftige und anhaltende Kontrak
tion der Darmmuskulatur zustandekommen -+ Ein
engung der Lichtung und StOrung der Darmpassage. 
Als mogliche Ursachen werden angeschuldigt: Fremd
korper mit mechanischer Irritation der Darmwand, 
Bleivergiftung, Porphyrie, intestinale Allergien, Tabes, 
HysterielO. Die meisten FaIle dtirften als "idiopa
thisch" einzustufen sein. 
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Tabelle5.9. Alterstypische Ileusformen. (Nach Schriefers28) 

Lebensalter 

Neugeborene 

4 Wochen-3 Jahre 

4-15 Jahre 

16-30 Jahre 

30-40 Jahre 

40-60 Jahre 

iiber 60 Jahre 

Paralytischer Ileus 

Alterstypische Ileusformen 

Darmatresien und -stenosen 
Drehungsanomalien 
Mekoniumileus 

Inkarzerierte Hemie 
Idiopathische Invagination 
Briden und Adhlisionen 

Inkarzerierte Hemie 
Briden und Adhlisionen 
Invagination 

Inkarzerierte Hemie 
Briden und Adhlisionen 
Volvulus 
Ileitis Crohn 

Inkarzerierte Hemie 
Briden und Adhlisionen 
Volvulus 
Ileitis Crohn 
Invagination durch benigne Neu
bildungen 

Inkarzerierte Hemie 
Briden und Adhlisionen 
Volvulus 
Maligne Neubildungen 
Mesenterialarterienverschlu13 
Gallenstein-Ileus 

Inkarzerierte Hemie 
Briden und Adhlisionen 
Maligne Neubildungen 
Volvulus 
Mesenterialarterienverschlu13 
Gallenstein-Ileus 

Er ist sehr hiiujig, zumal wenn man bedenkt, daB na
hezu jeder intraabdominelle Eingriff einen voriiberge
henden paralytischen Ileus nach sich zieht. Tabel
le5.10 gibt eine Ubersicht der moglichen Ursachen. 
Die Erschlaffung der Darmwand fiihrt zu einer funk
tionel/en Obstruktion. 

Am wichtigsten ist der postoperative paralytische 
Ileus, der sich entweder aus einer verlangerten 
Darmatonie heraus oder als Folge einer Nahtinsuffi
zienz entwicke1t27• 

"Ileuskrankheit" 

Sie ist die Folge des Ileus und manifestiert sich - unab
hangig davon, ob es sich urn einen mechanischen, pa
ralytischen oder gemischten Ileus hande1t27 -

• klinisch in einem aufgetriebenen Abdomen, sistie
render Peristaltik, Koterbrechen (Miserere), Exsikkose 
und schlief31ich in einem Schockzustand, der zur 
Atem- und Niereninsuffizienz fiihren kann 

Tabelle5.10. Ursachen des paralytischen Ileus. (Unter Verwen
dung von Angaben von Cohn13 und Otto et al.l~ 

Chemisch-toxisch Urlimie, Azidose, Morphismus, gallige 
Peritonitis, Bleivergiftung, Perforation ei
nes peptischen Ulkus, akute Pankreatitis 

Infektios-toxisch Peritonitis, Pneumonie, Allgemeininfek
tionen 

Vaskullir Mesenterialgefa13verschlu13: extramural 
z. B. durch Thrombose oder Embolie, in
tramural durch Darmwandiiberdehnung 
im Anschlu13 an einen mechanischen Ileus 

Reflektorisch Verletzungen und Erkrankungen des Riik
kenmarkes, Fraktur der unteren Rippen 
(-> Reizung des N.splanchnicus), post
operativ, Adnex- und Netztorsionen, 
Schlidel- und Bauchtraumen, Myokard
infarkt, intraperitoneale Hlimatome, Gal
len- und Nierenkoliken (Gallenstein
Ileus) 

Sonstige Ursachen Hypokalilimie, Vitaminmangel (B1)' 
Eiwei13mange1, kardiale und portale 
Stauung 

Idiopathisch Unbekannte Ursache 

• morphologisch in einer schlaffen Dilatation und 
schwappenden FiUlung der Diinndarmschlingen, die 
reichlich fakulente Fliissigkeit und Gas enthalten. In 
schweren Hillen treten die Veranderungen der hii
morrhagischen Nekrose und der Peritonitis hinzu. 

Intestinale Pseudoobstruktion 

Definition 110,31 

Unter •• intestinaler P eudoob truktion" versteht 
man einen Zustand, bei dem klinisch die Zeichen 
der mechanischen Darmobstruktion bestehen oh
ne daB ein lumenverschlie13ender ProzeB morpho
logisch nachweisbar ise1• 

Klassifikation, Atiologie 
Die intestinale Pseudoobstruktion tritt akut oder chro
nisch auf. 

Die akute Form ist praktisch identisch mit dem pa
ralytischen Ileus l1a, da die seltenen spastischen Ileus
formen kaum ins Gewicht fallen; definitionsgemaB 
fallen.sie aber in die gleiche Gruppe. 

Die chronische Form tritt 
• sekundiir in Verbindung mit zahlreichen systemi
schen Erkrankungen (Tabelle 5.11) auf, am haufigsten 
bei Sklerodermie, Muskeldystrophien und Diabetes 
mellitusll ,. Sie ist weitaus haufiger als die 
• primiire (idiopathische) Form, von der bis 1981 nur 
9 Familien und einige sporadische FaIle in der Litera
tur beschrieben warenl1a. Wahrscheinlich wird diese 
SWrung autosomal-dominant vererbtl1 ,. Klinisch 
wechseln Rernissionen und Exazerbationen. 



Tabelle5.11. Ursachen der sekundaren chronischen intestinalen 
Pseudoobstruktion. (Nach Anuras u. Christensen" "; erganzt 
durch Angaben von Schuffler et al.JO.J1 ) 

• Erkrankungen der glatten Darmmuskulatur 
Kollagenkrankheiten: Sklerodermie, Dermatomyositis, systeml

scher Lupus erythematodes 
Muske1dystrophien: myotonische Dystrophie, Duchenne

Muskeldystrophie 
Arnyloidose 

• Neurologische Erkrankungen 
Parkinson-Krankheit 
Morbus Hirschsprung 
Chagas-Krankheit 
Intestinale Ganglioneuromatose 

• Endokrine Storungen 
Myx6dem 
Diabetes mellitus 
Hypoparathyreoidismus 
Phaochromozytom 

• Pharmakologische Ursachen 
Phenothiazine 
TrizykIische Antidepressiva 
Parkinson-Medikamente 
Ganglienblocker 
Clonidin 
Arnanita-(Pilz-) Vergiftung 

• Verschiedene Ursachen 
Nichttropische Sprue 
Jejuno-ilealer Bypass 
J ejunum-Divertikulose 
Psychose 
Kathartisches Kolon 
Porphyrie 
Eosinophile Gastroenteritis 
Strahlenenteritis 
SkIerosierende Mesenteritis 
Zeroidose? 

Morphologie der familiaren primaren chronischen 
intestinalen Pseudoobstruktion 
Nach heutiger Kenntnis gibt es mindestens 3 verschie
dene Typenlla.31: 
• Storung der motorischen Funktion bei morphologisch 
unauffiilligen muskuliiren und neuralen Strukturen 
(3 Familien). Licht- und elektronenmikroskopisch las
sen sich keine krankhaften Befunde erheben. 
• Familiiire viszerale Myopathie ("Hohlorgan-Myopa
thie"). Bei diesem Typ sind die Langsmuskel
schicht18.30,31 oder beide Muskelschichten31 des Darms 
atrophisch und fibrosiert11a. Betroffen ist auch die 
Harnblasenmuskulatur. Die Muskelzellen sind in cha
rakteristischer Weise vakuolisiert; teilweise gehen sie 
vollig zugrunde und hinterlassen in den Muskel
schichten leere Raume. 
• Degeneration des Plexus myentericus: Betroffen sind 
Osophagus, Dunn- und Dickdarm11a. Etwa 'l3 der 
Neurone enthalten eosinophile run de EinschluBkor
per, die elektronenmikroskopisch aus nicht-viralen 
und nicht membrangebundenen Filamentbundeln be
stehen 11 a. Gleichartige EinschluBkorper finden sich in 
den Neuronen und Gliazellen von Gehirn, Rucken-
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mark, Ganglien der dorsalen Wurzeln und des Plexus 
coeliacus. Die Storung wurde bei nur einer Familie 
beobachtet. 

VerIauf, Prognose 
Konservativ-medikamentOse Therapie ist meist ent
tauschend11 a,16,30,31; in schweren Fallen war vollstan
dige parenterale Langzeiternahrung das einzige Mit
tel, um die Patienten am Leben zu erhaIten11a. In 
ausgewahlten Fallen ist ein operativer Eingriff indi
ziert11 a. 

Sporadische primare chronische intestinale 
Pseudoobstruktion 
Es gibt einzelne Berichte uber sporadische FaIle der 
primaren chronis chen Form. Sie treten meist bei jun
geren Patienten - u. U. schon im Sauglingsalter - auf, 
wahrend die familiare Form meist erst nach dem 
10. Lj. manifest wird11a. Die Prognose ist schlechter als 
beim familiaren Typ11a. 

Differentialdiagnose 
Die Jejunum-Manometrie ergibt zwar bei der Pseudo
obstruktion ein anomales Bild der Muskelkontraktio
nen, jedoch ist dieses fUr die Pseudoobstruktion nicht 
spezifisch und kann auch bei der partie lien mechani
schen Obstruktion des Darmes auftreten33a. 
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Enteritis 

Klassifikation 
Unter atiologischen Gesichtspunkten lassen sich die 
Enteritiden in drei Gruppen einteilen (Tabelle 5.12): 
• Enteritiden mit bekannter A"tiologie: Erregerbeding
te Formen 
• Enteritiden mit bekannter A·tiologie: Nichterregerbe
dingte Formen 
• Enteritiden mit unbekannter A·tio!ogie. 

Zur zweiten Gruppe zahlen auch die chemisch (z. B. 
durch Steroide, Zytostatika oder Kalium) und physi
kalisch (z. B. durch Strahlen oder Fremdkorper) verur
sachten Formen. Sie sind in den Abschnitten "Trau
matische Diinndarmveranderungen" (t> S.312) und 
Strahl en-Enterokolitis ( t> S. 396) abgehandelt. 

Nachfolgend werden die wichtigsten Vertreter der 
beiden iibrigen Gruppen besprochen. 

Enteritiden mit bekannter Atiologie 

Allgemeine Pathogenese22 

In der Genese der erregerbedingten Enteritiden spie
len zwei Faktoren eine entscheidende Rolle22 : 

• die Eigenschaften des Erregers und 
• die Reaktionsformen des Wirtsorganismus. 
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Eigenschaften des Erregers 
Die Erreger konnen auf verschiedenen Wegen die 
Darmschleimhaut schadigen und eine DiarrhO aus16-
sen (Tabelle5.13). Eine Gruppe von Bakterien erzeugt 
Enterotoxine, d. h. hitzelabile oder -stabile Exotoxine, 
die die biochemischen Funktionen der intestinalen 
Epithelzellen verandem, ohne dabei nennenswerte hi
stopathologische Veranderungen hervorzurufen. Eine 
zweite Gruppe bildet Zytotoxine, d. h. Exotoxine, wel
che die strukturelle Integritat der epithelialen Zell
membranen aufheben; daraus kann eine Invasion der 
Darmwand mit betrachtlichen Entziindungszeichen 
und Nekrosen resultieren. Die Toxine konnen schon 
in der aufgenommenen Nahrung enthalten sein, oder 
sie werden erst in der Darmlichtung gebildet. 1m zwei
ten Fall verlauft die Krankheit in aller Regel schwerer 
und protrahierter als im ersten Fall22• Bei einer dritten 
Gruppe ist der Wirkungsmechanismus nicht endgiiltig 
gekliirt; hierbei heften sich die Erreger (bestimmte en
teropathogene E.coli-Stamme; Giardia lamblia) an 
die Schleimhautoberjliiche und schiidigen sie; die 
mogliche Beteiligung von Toxinen ist nicht abgeklart. 

Eine weitere gro13e Gruppe von Erregem, darunter 
zahlreiche Viren, zahlt zu den invasiven Keimen, die 
den Biirstensaum der Enterozyten zerstOren und in 
das Innere der Zellen eindringen. Rotaviren und viel
leicht auch andere Viren infizieren nur reife Enterozy
ten und vermehren sich in ihrem Inneren. Dabei ge
hen die Zellen zugrunde, und die lumennahen Zotten-



Tabelle 5.12. Obersicht der Enteritiden (ohne nichterregerbe
dingte Forrnen, -> Text) 

Enteritiden mit bekannter Atiologie 
Erregerbedingte Forrnen 

Bakterielle Enteritiden 
Typhus abdominalis 
Paratyphus 
Enteritische Salmonellosen 
Enterotoxische E. coli-Infektion 
Cholera asiatica 
Enteritis necroticans 
Campylobacter-Enterokolitis 
Enterale Yersiniose 
Nekrotisierende N eugeborenen-Enterokolitis 
Diinndarrn-Tuberkulose (Enteritis tuberculosa) 

Virusbedingte Enteritiden 

Pilzinfektionen (Mykosen) des Diinndarrns 
Soor-Mykose (Candidiasis, Moniliasis) 
Phykomykosen 
Histoplasmose 
AspergiIIose 

Protozoenkrankungen des Diinndarrns 
Wurrnerkrankungen des Diinndarrns 

Ankylostomiasis (Hakenwurm-Krankheit) 
Askariasis 
Trichinose (Trichinellose) 
Bandwurrnerkrankungen 

Nichterregerbedingte Fonnen 

Enteritiden mit unbekannter Atiologie 
Enteritis Crohn 
Eosinophile (Gastro-)Enteritis 
Idiopathische chronische ulzerose Enteritis 
Diffuse noduHire Hyperplasie des Jejunum und Ileum 
Unspezifische (idiopathische) Diinndarrn-Ulzera 
Entziindliche fibrose (fibroide) Polypen (entziindliche 
Pseudotumoren) des Diinndarrns 

oberflachen sind weithin von Epithel entbla13t. Toxi
sche Darrnschaden lassen sich nicht nachweisen. Die 
neugebildeten unreifen Kryptenzellen sind gegentiber 
den Viren nicht mehr vulnerabel. Auch bestimmte 
Bakterien dringen in die Enterozyten ein und verrneh
ren sich in ihnen; sie erzeugen damber hinaus potente 
Zyto-, Entero- und Endotoxine. Bestimmte Keime 
(Tabelle 5.13) infizieren die Schleimhaut nur ober
flachlich, auch wenn sie manchmal ausgedehnte Ne
krosen und Geschwiire erzeugen. Andere (Tabel
le5.13) haben v.a. die Lamina propria und das 
lymphatische Gewebe zum Angriffspunkt und erzeu
gen ein Odem, Blutungen und entziindliche Infiltrate, 
manchmal auch gra13ere Substanzdefekte (z. B. Sal
monella typhi). In jtingster Zeit haben sich unsere 
Kenntnisse tiber die Mechanismen, durch die sich die 
Bakterien an die Schleimhautoberflache anheften, be
trachtlich erweitert54,134. 

Eine wesentliche Bedeutung kommt sicher den 
amphiphilen Wandbestandteilen der im Dtinn- und 
Dickdarrn vorkommenden Bakterienflora zu. So wei13 
man, daB die Lipopolysaccharide der gramnegativen 
Bakterien die Komplementkaskade und Makropha-
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Tabelle 5.13. Allgemeine Pathogenese der Erregerwirkung auf 
die Darrnschleimhaut. (Nach Textangaben von Bishop22) 

Nichtinvasive (,. externe ") Infektionen 
(Entero- und Zyto- Toxine) 

Enterotoxine V. cholerae, enterotoxische E. coli 
(ETEC), non-Cholera-Vibrio ssp, 
Klebsiella ssp, Enterobacter ssp, Ci
trobacter ssp, Serrati ssp, Pseudomo
nas ssp, Aeromonas ssp, Edward-

Zytotoxine 

Adhlirenz an epithelia
Ie Oberfllichen - Tox
inbildung moglich 

Invasive Irifektionen 
Virusdiarrho 

Toxin-assoziierte In
fektionen 

siella tarda 
Kl. pneumoniae, Enterobacter cloa
cae, E. coli bei tropischer Sprue, 
Aeromonas hydrophila 
C.perfringens TypC, C.difficile, Vi
brio parahaemolyticus 
Cympylobacter jejunj142a 
Enteropathogene E. coli-Stlimme 
(EPEC), Giardia lamblia 

Rotaviren, Norwalk-Viren und ver
wandte Erreger(moglicherweise Ca
liciviren) 
Andere Viren wie Coronaviren, 
Adenoviren, heterogene kleine Viren 
Obeljlachliche Infektionen 
Shigella ssp. invasive E. coli, Ent
amoeba histolytica, Balantidium coli 
Disperse Infektionen 
Salmonella ssp, Campylobacter ssp, 
Yersinia enterocolitica 

gen aktivieren, die Gerinnungsmechanismen in Gang 
setzen und - zumindest bei der Maus - mitogen auf B
Zellen wirken. Daraus folgt, daB jegliche Epithelscha
digung - etwa durch Bakterien, Viren oder eine Hy
persensitivitatsreaktion - durch den Ubertritt der 
bakteriellen Membranbestandteile in die L. propria 
betrachtlich gesteigert werden kann49• 

Reaktionsformen des Wirtsorganismus 
Der Karper setzt sich gegen die Infektion mit ver
schiedenen Reaktionen zur Wehr; sie sind so unter
schiedlich wie das Spektrum der Erreger, lassen sich 
aber in zwei Hauptgruppen klassifizieren: 
• Unspezijische Abwehrmechanismen: Sie werden v.a. 
durch die Magensiiure-Produktion (--.. rasches Abta
ten bzw. Reduktion der Zahl der pathogenen Bakte
rien) und durch die norrnale physiologische Aktivitiit 
des Diinndarms reprasentiert; die letztere entfemt Er
reger von der Darrnoberflache durch den Spiileffekt 
der Sekretion und die norrnale Peristaltik; der 
Schleim enthalt Antikarper oder antibakterielle Wirk
stoffe; Verdauungsenzyme wirken als Barriere fUr die 
Erreger; neutrophile Granulozyten emigrieren aus der 
Mukosa in die Darrnlichtung und phagozytieren die 
Erreger bzw. setzen antibakterielle Substanzen frei. 1m 
Siiuglingsalter spielt die Brustmilcherniihrung eine 
wichtige Rolle, da Mutterrni1ch Laktoferrin, ein unge
sattigtes eisenbindendes Protein von erheblicher bak-
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teriostatischer Wirkung, enthalt; aul3erdem enthalt 
sie Antikorper (v. a. IgA, aber auch IgG und IgM), Ma
krophagen und Lymphozyten und senkt durch den 
Laktoseabbau im Kolon den pH- Wert (---+ Hemmung 
des E.coli-Wachstums und Forderung des Wachs
turns harmloser Laktobazillen)54. 
• Spezijische Immunmechanismen: Nichtkommittier
te Lymphozyten erzeugen slgA und slgM. Stimulierte 
B-Lymphozyten bilden spezifische IgA- und IgM-An
tikorper, die nach 4-8 Tagen in der Darmlichtung er
scheinen. Stimulierte T-Lymphozyten zerstOren virus
infizierte Zellen; ihre Interaktion mit Virusantigenen 
lockt Makrophagen an, welche die Viren aufnehmen 
und zerstOren. B-Zelldefekte fiihren nur selten (Aus
nahme: Giardia lamblia), T-Zelldefekte hingegen oft 
zu gehauften Darminfekten, im zweiten Falle mit Vi
ren und/oder Candida albicans. 

Bakterielle Enteritiden 

Typhus abdominalis 

Epidemiologie 
In der BRD ist der Typhus abdominalis heute selten 
(1983: 212 Falle; Tabelle 5.14). Gelegentlich werden 
begrenzte Epidemien beobachtet (1974: ca. 400 Falle in 
Rheinland-Pfalz und Baden-Wfirttemberg). 1970 wur
den 6 Todesfalle gemeldet. Typhus und Paratyphus 
sind endemisch im Mittleren und Femen Osten, in 
Mittel- und Sfidamerika und in Afrika83. 

Atiologie, Pathogenese, K1inik 
Die Ubertragung der Erreger (S. typhi) erfolgt durch 
kontaminierte Speisen und Getriinke, in die sie durch 
unhygienische Verhaltensweisen (Beschmutzung der 
Hande beim Wasserlassen und bei der Defakation) 
hineingelangen. Nur etwa 10-20% der Infizierten er
kranken manifest1t. Die aufgenommene Erregermen
ge spielt eine wichtige Rolle: In Versuchen an Freiwil
ligen betrug die Erkrankungsquote bei 109 Erregem 
fast 100%, bei 105 25% und bei 103 0%83. Trinkwasser 
kommt nur dort als Infektionsquelle infrage, wo es 
mit stark infizierten Abwassem vermischt ist. Die In
fektion wird durch Hypaziditiit des Magensaftes be
gfinstigt58, 59. 

Die Erreger penetrieren die Enterozyten125, gelan
gen mit der Lymphe in die Peyer-Plaques, in die regio
naren Lymphknoten und fiber den D. thoracicus in 
die Blutbahn. Dieses septische Geschehen spielt sich 
wahrend der lO-20tiigigen (Extremwerte: 3-56 Ta
ge83) Inkubationszeit abo Auf das anschliel3ende Pro
dromalstadium mit uncharakteristischen Allgemein
symptomen folgen die ersten Zeichen der Sepsis: 
Roseolen, Schiittelfrost, Fieberanstieg, Splenomegalie. 
Die Keime vermehren sich in der Blutbahn und wer
den fiber Leber und Gallenblase wieder in den Darm 
ausgescbieden, wo sie weiter an Zahl zunehmen. Ge
gen Ende der 1. Krankheitswoche setzt die Bildung 
humoraler Antikorper ein, und die Widal-Reaktion 
zeigt im weiteren Verlauf einen zunehmenden Titer
anstieg6• 1m lymphatischen Gewebe der Darmwand 
kommt es zwischen zellstiindigen Antikorpem und den 
Bakterien zu einer Ag/ Ak-Reaktion mit nachfolgen
der Ulzeration und Nekrose des Gewebes6• 

Tabelle5.14. Wiufigkeitl100000 Einwohner an meldepflichtigen Infektionskrankheiten des Darms (nach Angaben des Statistischen 
Bundesamtes Wiesbaden), aufgeteilt in Fiinfjahreszeitraume. Beachte die groJ3ere Haufigkeit von Typhus/Paratyphus und Shigel
len-Ruhr in den Kriegs- und Nachkriegsjahren 1914/18,1919/23 und 1939-43 bzw. 1944-48 sowie die steile Haufigkeitszunahme 
der Salmonellen-Enteritis in den letzten 10 Jahren 

Zeitraum Enteritis infectiosa Typhus Paratyphus A, Shigellen-

Salmonellose Ubrige Formen 
abdominalis Bunde Ruhr 

1914-1918 0,4-1,6 22,1-46,0 9,5-47,9 
(1917: 105,3) 

1919-1923 1,2-5,5 21,5-44,7 8,3-52,5 
1924-1928 2,1-6,0 10,9-20,0 6,2- 8,5 5,0- 9,3 
1929-1933 2,2-4,4 5,2-10,1 4,1- 9,1 3,8- 7,8 
1934-1938 3,5-5,5 4,3- 5,6 4,1- 5,2 5,1-11,4 
1939-1943 2,1-3,8 3,9-14,0 4,4- 7,0 8,1-18,2 
1944-1948 2,8-8,4 9,4-51,8* 3,2-28,1 4,4- 9,4 
1949-1953 3,1-6,8 7,0-17,8 7,9-12,3 2,6- 5,0 
1954-1958 4,6-8,6 3,2- 6,2 4,0- 7,5 4,7-11,4 
1959-1961** 5,1-6,3 2,4- 3,4 4,0- 5,1 5,0-10,0 
1962-1963** 4,0- 8,9 0,4-0,6 1,9- 2,0 1,7- 2,0 3,0- 3,4 
1964-1968 6,9-13,8 0,3-0,9 1,0- 1,7 0,9- 1,9 1,6- 7,4 
1969-1973 10,2-25,9 0,4-1,1 0,6- 0,9 0,6- 0,9 0,9- 1,1 
1974-1978 35,9-54,2 0,6-1,4 0,4- 1,2 0,3- 0,5 0,8- 4,5 
1979-1981 66,4-78,6 0,9-5,4 0,5- 0,6 0,3- 0,3 2,1- 2,7 

* einschliel3lich Paratyphuserkrankungen im Regierungsbezirk Siidbaden 
** Aufteilung in zwei kiirzere Zeitraume von 3 bzw. 2 Jahren, da ab 1962 bei der Enteritis infectiosa zwischen Salmonellosen und 

iibrigen Formen unterschieden wurde 



Aus Texas wurde fiber eine Typhusepidemie 
(80 FaIle) mit ungewohnlich leichtem klinischem Ver
laufund gfinstiger Prognose berichtee5a• 

Lokalisation 
Der Typhus abdominalis betrifft v. a. das distale Ileum, 
kann aber nach proximal auf das Jejunum, nach distal 
auf das Kolon (Kolotyphus) und auf die Appendix 
fibergreifen. 

Morphologie 
Der typische Krankheitsverlauf ist durch die in Tabel
le5.15 genannten aufeinanderfolgenden Stadien mit 
deren charakteristischen morphologischen Vedinde
rungen gekennzeichnet. Die typhosen Geschwure ent
sprechen der Form des praexistenten lymphatischen 
Gewebes: Sie sind im Bereich der Solitarfollikel rund, 
im Bereiche der Peyer-Plaques oval und parallel zur 
Liingsachse des Darms angeordnet. "Typhusknotchen" 
find en sich auBer im Darm und in dessen regionaren 
Lymphknoten auch in Leber (Abb.5.9c), Milz und 
Knochenmark, im Kehlkopf und als "Endophlebitis 
typhosa" in der Wand kleiner GefiiBe10. 

Lokale Komplikationen 
• Massive Darmblutung aus typhosen Geschwiiren 
(1-20%), in westlichen Uindem unter Chlorampheni
koltherapie heute selten 77,140. 
• Darmperforation im Bereiche eines oder mehrerer 
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Geschwiire (ca. 1_10%6,140; unter fruhzeitiger ChIor
amphenikoltherapie wahrscheinlich < 1-ca. 2%83). Sie 
erfolgt am haufigsten in der 3. Krankheitswoche und 
fUhrt zur kotigen Peritonitis (--+ Vorsicht bei der Ope
ration, urn nicht weitere Perforationen zu provozie
ren!)6. Die chirurgische Letalitiit liegt in mehreren Sta
tistiken aus den letzten 10 Jahren zwischen ca. 10 und 
60 (meist urn 30)%53'. 
• Stenosen der Darmlichtung durch Narbenstriktur: 
Selten. 

Femkomplikationen 
Sie entstehen durch die hamatogene Ausbreitung der 
SalmoneIlen5,6, 107, 140 --+ Osteomyelitis, Endo-Myokar
ditis, Nephritis, Meningitis41 ; Beinvenen-Thrombophle
bitis, Pneumonie, Parotitis, Orchitis, Arthritis etc. 

Die Toxine der Saimonellen konnen in Nieren, Le
ber, Myokard und Skelettmuskulatur (--+ Zenker-De
generation) fleckformige Nekrosen erzeugen. 

Eine typhose Cholezystitis kann den Patienten nach 
Abheilung der Darmentzfindung zum Dauerausschei
der machen (ca. 3% nach Ende des ersten Jahres, 
Chloramphenikoltherapie erfolglos )83. 

Prognose 
In der Chloramphenikolara ist die Letalitat von ehe
mals 20% auf unter 2% zuruckgegangen83. Die Pro
gnose verschIechtert sich mit zunehmendem Lebens
alter. 

Tabelle5.15. Stadien im Verlauf des Typhus abdominalis. (In AnIehnung an Merkel5) 

Stadium 

(1. Krankheits
woche) 

II 
(2.-3. Krankheits
woche) 

III 
(3. Krankheits
woche) 

IV 
(Ende der 3. und 
4. Krankheits
woche) 

Abgeschlossener 
HeilungsprozeB 
(2.-4. Monat) 

Kennzeichnendes 
Merkmal 

Markige 
Schwellung 
(Abb.5.9a) 

Nekrose 

Ulzeration 
(Abb.5.9b) 

Heilung 

Restitution 

Makroskopie 

Hyperamie der DarmschIeimhaut (gegen En
de der 1. Woche). 

.. Marldge Sclllvellrmg" derSoliliirfolli
kef und Peyer-Plaques = knopf-, beel
und plattenfOnnige Verdickung die er 
Strukturen. Schwe'hlllg der mesenleria
fen Lymphknolen. 

Nekrose der Follikel und Peyer-Plaques (Farbe 
gelb, gelbgriin, braunlich). 
Evtl. fleckfOrmige Nekrosen in den mesente
rialen Lymphknoten. 

Gesc/llviirsbildung in den nekroti chen 
Solitarfollikeln und Peyer-Plaque . 
Achse der Geschwiire ill Liillgsricillung 
des Danns, entspreehend der Lage der 
Peyer-Plaque (DO: The mit querge
tellten Ge chwiiren). 

Reinigung der Gescilwiire und Beginn der 
Ulkusheilung. 
Nach Abheilung anfangs schiefergrau pig
mentierte Narbe. 

Schleimhaut im Bereiche der friiheren Ge
schwiire etwas diinner und durchscheinend. 

Mikroskopie 

.. Typllllszellell" = grolle Makropha
gen mit Bildung von .. Typhllsknol
chen" im Iymphati chen Gewebe 
de Dann und der Lymphknoten. 

Ferner im entziindlichen lnfiltrat 
Lymphozyten, Plasmazellen und wenige 
Granulozyten (klin.: Granlllozytopenie). 

Follikel und Peyer-Plaques = struktur
lose Massen, von Fibrin durchsetzt. 
Manchmal oberflachlich fibrinose Pseu
domembranen. 

Granulozytare Demarkation und Absto
Bung der Nekrose. 

Abschwellung des Ulkusrandes, wenig 
Granulationsgewebe und Fibrose am 
Ulkusgrund. 
Reepithelialisierung vom Rande her. 

Wiederherstellung der Follikel und 
Peyer-Plaques. Rasche Wiederherstel
lung des Zottenreliefs. 
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Paratyphus 

Nach dem klinischen Verlauf stehen die durch S.pa
ratyphiA (Brion-Kayser), B (Schottmuller) und C (ty
phi-sius)lO hervorgerufenen Enteritiden dem Typhus 
abdominalis nahe und werden daher zusammen mit 
letzterem auch als "typhoide Salmonellosen" bezeich
ndo. Der Paratyphus verlauft allerdings meist leichter 

Abb. 5.9 a-c. Typhus abdominalis. a Mar
kige Schwellung der Peyerschen Plaques. 
b Stadium der Ulzeration und Schorfbil
dung. c Typhusknotchen in der Leber mit 
zentraler Nekrose. H. E. 150 x . (AIle Auf
nahmen aus Otto'O, mit freundlicher Geneh
migung des Autors) 

als der Typhus abdominalis. Die Subtypen A und B 
erzeugen ahnliche morphologisc/z.e Veriinderungen wie 
der Typhus10,115, dagegen laBt der Subtyp C grob-ana
tomische Darmveranderungen vermissen 10, Paraty
phus-Infektionen sind in der BRD im Mittel etwas 
seltener als Typhuserkrankungen (Tabelle 5.14). Ne
ben der typhoiden gibt es hauptsachlich beim Paraty
phus Bauch eine enteritische Verlaufsform 10. 



Enteritische Salmonellosen 

Epidemiologie 
Wahrend die Zahl der Typhus- und Paratyphusinfek
tionen in der BRD stetig abgenommen hat, steigt die
jenige der Salmonellosen mit enteritis chern Krank
heitsbild laufend an137 (Tabelle5.14). 1981 wurden 
iiber 45000 infektiose EnteritisHille, davon 42236 Sal
monellosen, gemeldet. Die Dunkelziffer diirfte be
trachtlich sein. In den USA rechnet man, daB auf ei
nen gemeldeten Fall von Salmonellose 99 weitere 
kommenl41, und bei uns diirften angesichts der Tatsa
che, daB jahrlich etwa 30 Millionen Menschen an 
akuten gastrointestinalen Symptomen erkranken102, 
die Verhiiltnisse kaum anders liegen. 

Atiologie, Pathogenese 
Wichtige Erreger dieser Salmonellengruppe sind S. ty
phimunum und S. enteritidis (Gartner). Daneben gibt 
es eine Vielzahl weiterer Salmon ellen, die einen ga
stroenteritischen Brechdurchfall erzeugen konnen. 

Die Keime schiidigen die Darmwand direkt und 
brechen in die Blut- und LymphgefiiBe ein ("infektio
se" Form), auBerdem bilden sie Toxine, die auf die 
Darmschleimhaut einwirken ("enterotoxische" Form 
der Enteritis 10,129). Die Krankheit ist in den Sommer
monaten am haufigsten und betrifft v. a. Kinder in den 
ersten 5 Lebensjahrenl40. Die Ubertragung erfolgt 
durch kontaminierte Lebensmittel ("Lebensmittelver
giftung"), z. B. Gefliigel, Fleisch, Molkereiprodukte 
und (seltener) Wasser, femer von Mensch zu 
Menschl40. Kleinere Epidemien brechen v.a. in Klini
ken, Pflegeheimen, Kantinen und Schulen ausl40. 

Klinik 
Die Krankheit setzt meist 8-72 h nach der Infektion 
ein und klingt spontan binnen weniger Tage abo Eine 
Chemotherapie ist in der iiberwiegenden Mehrheit 
der Falle iiberfliissig90,102. 

Morphologie 
Morphologisch sieht man eine Dilatation des Darms 
mit Schleimhautodem, ggf. Blutungen, Erosionen/UI
zera oder MikroabszessenlO,129,140. Das lymphatische 
Gewebe der Darmwand und die regionaren 
Lymphknoten sind hyperplastisch 10. Die Milz ist meist 
nicht vergroBertl0,140. Das Kolon kann miterkran
ken 140. 

Komplikationen 
Mogliche lebensbedrohliche Komplikationen sind: 
Kreislau/schock (infolge von Fliissigkeits- und Elek
trolytverlust durch den starken Durchfall), akutes Nie
renversagen (als Schockfolge), toxisches Megakolon 
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(bei Kolonbeteiligung), Blutungen und Sepsis (----> me
tastatische Entziindungen wie bei Typhus abdomina, 
lis). 

Escherichia coli-Enteritis 

Erst in den letzten lahren wurde festgestellt, daB be
stimmte Stamme von E. coli in allen Lebensaltern 
schwere Durchfallserkrankungen hervorrufen kon
nen27,101. Sie sind u. a. eine der Ursachen der Reise
diarrho, die auch durch zahlreiche andere Erreger 
(z. B. Salmonellen, Shigellen, Vibrio parahaemolyti
cus) bzw. Erregertoxine (Staphylokokken- und Clo
stridientoxine), Protozoen (Amoben, Giardien), aber 
auch - erregerunabhiingig - durch klimatische, psy
chische und alimentare Einfliisse hervorgerufen wer
den kann87, 107, 137. Die Enteritis-erzeugenden E. coli
Stamme lassen sich nach dem pathogenetischen 
Mechanismus in drei Klassen einteilen51 : 
• Enterotoxische E.coli (ETEC): Sie produzieren ei
nes oder beide der folgenden Toxine: hitzelabiles (an
tigenes, choleraahnliches) Enterotoxin (LT), dessen 
Bildung durch die DNA eines Plasmids der Erreger 
kodiert wird und das ahnlich wie Choleragen auf die 
zyklische AMP der Enterozyten einwirkt, und/oder 
hitzestabiles (fakultativ antigenes) Enterotoxin (HT), 
das die Bildung von zyklischem Guanosin-3'5' -Mono
phosphat sowie insbesondere die Guanylat-Zyklase
Aktivitat der Ileummukosa stimuliert 92• LT hat ein 
Molekulargewicht von ca. 102000, HT von 500054. 
Viele ETEC-Stamme besitzen spezifische Adhiisions
faktoren51,63, die sie zur Kolonisation des Diinndarms 
befiihigen ----> Penetration der Glykokalyx ----> ZerstO
rung des Biirstensaums. ETEC-Enteritiden kommen 
V. a. in tropischen Entwicklungslandem vorl14. 
• Enteroinvasive E.coli (EIEC) dringen wie Shigellen 
in die Enterozyten ein und vermehren sich in ihnen, 
wodurch sie ein ruhrahnliches Krankheitsbild erzeu
gen27,51,92. Die Enteritis wird weltweit und in allen Le
bensaltem beobachtet51 ,114. 
• Infantile enteropathogene E. coli (EPEC)51 bilden 
weder hitzelabiles (L T) noch hitzestabiles (ST) Toxin, 
sondem zumindest teilweise ein dem Shiga-Toxin von 
Shigella dysenteriae I sehr ahnliches Toxin (Vero-To
xin = VT). Einige Stamme besitzen eine starke Adhii
sionsHihigkeit gegeniiber Enterozyten; inwieweit VT
Bildung und Adhasivitat miteinander verkniipft sind, 
ist noch ungeklart. Vielleicht werden auch noch weite
re bislang unbekannte Toxine gebildet. EPEC-Stam
me sind fiir zahlreiche Enteritisepidemien in tropi
schen Landem und in Gemeinwesen mit schlechten 
hygienischen Verhaltnissen verantwortlich51 . Enteriti
den durch EPEC kommen weltweit vorl14. Die VT-bil
denden Stamme werden Z. T. als Sondergruppe ("zyto
toxische" E. coli) abgegrenzt54. 

Die Inkubationszeit betragt 1-2 Tage. In iiber 80% 
der Falle verschwinden die Erreger binnen weniger 
Tage aus dem Stuhl. Die Krankheit kann epidemisch 
auftreten92,I13. 
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Gastroenteritis durch enterotoxische Aeromonas 
SSp.61 

Neuerdings gibt es Hinweise darauf, daB enterotoxi
sche Bakterien der Gattung Aeromonas v. a. bei Kin
dem, vielleicht aber auch bei Erwachsenen, gastroen
teritische Krankheitsbilder erzeugen konnen. Diese 
verlaufen meist leicht, konnen aber auch mit blutigen 
Stiihlen und einem Colitis ulcerosa-ahnlichen 
Schleimhautbild einhergehen. In Perth (Australien) 
scheinen die Erreger fUr etwa 10% der Durchfaller
krankungen bei Kindem verantwortlich zu sein, wo
bei ein eindeutiger Haufigkeitsgipfel in den Sommer
monaten besteht61 . 

Cholera asiatica 

Epidemiologie 
Die Krankheit ist im Ganges-Brahmaputra-Delta 
(Bengalen/Bangladesh) endemisch und breitet sich 
meist von dort aus in groBen Zeitabstanden epide
misch bis nach Europa und auf den amerikanischen 
Kontinent aus. Die letzte Pandemie nahm ihren Aus
gang nicht von dieser Region, sondem von Indone
sien (Celebes) und erreichte nach etwa 10Jahren 
(1970) Europa und Mrika. 

Atiologie, Pathogenese 
Erreger der Cholera ist Vibrio cholerae ( = klassischer 
Cholera-Erreger, verantwortlich fUr die schweren Seu
chenziige bis in die 50er Jahre dieses Jahrhunderts) 
und Vibrio El Tor (1897 in der Quarantanestation EI 
Tor der Stadt Mekka entdeckt, verantworlich fUr die 
letzte Pandemie der 60er Jahre). Bei der "klassischen" 
Cholera erkrankt nur etwajeder 5.-10., bei der EI Tor
Cholera nur jeder 25. Infizierte28• Hypazider Magen
saft begiinstigt die Infektion. Die Infektionskette ist 
Mensch-Milieu-Mensch28• In der AuBenwelt gehen 
die Keime nach etwa 1-14 Tagen (bei Kiihlschrank
lagerung in etwa der doppelten Zeit) zugrunde. 
Die Pathogenitat der Vibrionen beruht auf ihren Toxi
nen130 : Neuraminidase (Exotoxin, Enzym), Cholera
gen (Exotoxin, Polypeptid) und zellwandstandiges En
dotoxin (Lipopolysaccharid). Das Choleragen reagiert 
mit einem GM1-Gangliosid an der Oberflache der En
terozyten als Rezeptor und aktiviert die Adenylzykla
se -+ Konzentrationsanstieg von cAMP (zyklischem 
3,5-Adenosinmonophosphat) in der Mukosa -+ mas
sive Hypersekretion von Anionen und Wasser -+ ex
zessiver Wasser- und Elektrolytverlust. Die Neurami
nidase zerstort Glykoproteide der Schleimhautober
flache und setzt dadurch weitere Rezeptoren fUr 
Choleragen frei. Choleragen erzeugt also eine "chemi
sche" DiarrhO ohne hOhergradige Schleimhautschadi
gung54. 

Die Inkubationszeit betragt nur 1-3(-5) Tage, die 
normale Ausscheidungsdauer 7 -1 0 Tage28• 

Lokalisation 
Die Cholera befallt den ganzen Darm mit besonderer 
Bevorzugung des Diinndarms. 

MorphologieS, 10 
Makroskopiseh ist die Serosa des Diinndarms gerotet, 
trocken und zeigt oft einen klebrigen, "seifenartigen" 
Belag, der histologisch zahlreiche desquamierte und 
degenerativ veranderte Mesothelien enthalt5. Den 
reiswasserahnliehen Durehfallen entspricht der Darm
inhalt bei der Obduktion: Er ist diinnfliissig, farblos, 
manchmal etwas flockig. Die Schleimhaut ist gerotet 
und enthalt mitunter kleine Blutungen. 

Mikroskopiseh sieht man in Jejunalschleimhaut
biopsien teils eine intakte Epithellage an der Mukosa
oberflache97, teils eine Epitheldesquamation und Zot
tennekrosen 13, femer ein Odem und entziindliche 
Infiltrate im Bindegewebe97 sowie eine massiv gestei
gerte Schleimbildung 13,97. 

Histoehemisch wurde bei der Ratte unter der Ein
wirkung von Choleratoxin in den ersten 3 heine Min
derung, danach eine Steigerung der alkalis chen 
Phosphatase-Aktivitat im Biirstensaum der Enterozy
ten und im Zottenstroma beobachtet89 • 

Elektronenmikroskopisch find en sich erhebliche 
Veranderungen am Oberflachen- und Kryptenepi
thel13. 

Verlauf, Komplikationen, Prognose 
• Schwerer Kreislaufschoek: Haufigste und lebensbe
drohliche Komplikation, hervorgerufen durch den ex
zessiven Wasser- und Elektrolytverlust. Unbehandelt 
fiihrt er in vielen Fallen zum Tode. 
• Fernwirkungen: Toxisch-degenerative Parenchym
schaden werden am Herzen, an Leber, Nieren, Pan
kreas, Gehim und Muskulatur beobachtet. 
• Dauerausseheidung: Eine Vibrionenausscheidung 
iiber mehr als 3 Monate ist sehr selten28• 

• "Cholerinae": Hierunter versteht man leichte 
Krankheitsverlaufe (5-10% der Kranken)lO. 
• Letalitat: Unter giinstigen Umstanden und unter 
Ausnutzung ausreichender Behandlungsmoglichkei
ten liegt sie heute unter 1 % 123. 

Enteritis necroticans 

Synonyma 
Jejunitis necroticans; Enteritis gravis; Darmbrand; 
necrotizing enteritis; "pigbel disease" 

Atiologie, Pathogenese 
Diese schwere Enteritisform wird durch das fJ-Toxin 
von Cl. peifringens Typ C hervorgerufen134. Sie trat 
nach dem 2. Weltkrieg endemisch im norddeutschen 
Raum auf5,65 und wurde auch in der DDR5, in Skandi
navienlO, OsterreichlO und in der Schweiz10 sowie spa
ter in Neu-Guinea105 Thailand105 Uganda105 und In
dien 105 beschrieben. Fiir die "pi~bel disease" junger 
Erwachsener in Papua-Neu-Guinea wird folgende 



Pathogenese angenommen134: Die unteremahrte Be
volkerung emahrt sich vorwiegend von SuBkartoffeln, 
die Trypsininhibitoren enthalten; femer ist die Pan
kreasenzymsekretion wegen der Mangelemahrung er
niedrigt. Fleisch wird nur zu besonderen zeremoniel
len Anlassen wie Heirat und Geburt verzehrt. Die 
Milieuanderung fiihrt dann zur Vermehrung der 
schon normalerweise im Darm vorhandenen und viel
leicht zusatzlich mit der Fleischmahlzeit zugefiihrten 
Clostridien. Das verstarkt gebildete f3-Toxin kann 
durch die niedrigen Pankreasenzymwerte und die 
Trypsininhibitoren nicht zerstOrt werden, es lahmt die 
Zottenbewegungen und die normale Darmmotilitat. 
Die Bakterien besiedeln die Zotten und bewirken eine 
tiefgreifende hamorrhagisch-nekrotisierende Enteri
tis. Diese pathogenetischen Vorstellungen lassen sich 
zwanglos auf die Verhaltnisse bei der Bevolkerung an
derer Lander im Zustand der Unteremahrung uber
tragen. Sie lassen die Frage offen, warum die Krank
heit z. B. bei Tumorkachexie nicht beobachtet wird. 

Lokalisation 
In Analogie zum Tierversuch 134 betrifft die Enteritis 
auch beim Menschen bevorzugt das obere Jejunum, 
seltener auch das untere Jejunum und Ileum, aus
nahmsweise das Kolon105. 

Morphologie 
Makroskopisch ist der betroffene Darmabschnitt in ein 
steifes "gummischlauchiihnliches" Rohr umgewan
delt5.65. Er zeigt eine dunkel-schwarzrote Nekrose, die 
Serosa tragt Fibrinbelage1O. 

Mikroskopisch enthalten aIle Wandschichten ein 
starkes Odem, durchsetzt mit reichlich Erythrozyten 
und Clostridien. Die Arteriolen sind nekrotisch und 
enthalten hyaline Thromben 10,105. Am Ende steht eine 
von innen nach auBen fortschreitende Nekrose aller 
Wandschichten. Die regioniiren Lymphknoten sind un
spezifisch entzundlich verandert10.105. Die Milz ist 
nicht oder nur geringfiigig beteiligt10. 

Verlauf, Prognose 
Die Letalitiit liegt urn 20_40%10,105. Wichtige Kompli
kationen, die auch die Todesursache darstellen kon
nen, sind ein Kreislaufschock, eine Sepsis, eine Perito
nitis (infolge von Fruh- oder Spatperforationen oder 
von Durchwanderung) und Darmblutungen. Fruhzei
tige Operation senkt die Letalitat auf die Halfte88 . 

Campyiobacter-Enterokolitis 

Epidemiologie 
Die Campylobacter-Enterokolitis ist beim Menschen 
seit 1947 bekannt24, aber erst in den letzten Jahren ein
gehender untersucht worden. Etwa 3_1519,24,25,32,40 (in 
kleineren Serien bzw. in EntwicklungsIandem bis 
35)%44,104 der akuten Durchfallserkrankungen des 
Sauglings-, Kindes- und Erwachsenenalters sollen 
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durch Campylobacter jejuni/coli hervorgerufen 
seinl9. In Industrieliindern scheinen Erkrankungen im 
Kindes-, Jugendlichen- und jungen Erwachsenenalter 
vorzuherrschen, wahrend in Entwicklungsliindem vor
wiegend Sauglinge erkranken 19. Grundsatzlich kann 
die Krankheit in jedem Lebensalter (2 Wochen75 -
81 Jahre4~ vorkommen. 

Unter der Landbevolkerung scheinen Campylobac
ter-Infektionen beinahe doppelt so haufig aufzutreten 
wie unter der Stadtbevolkerung ([> Infektionswe
ge)19,70. Offenbar besteht ein Hiiufigkeitsgipfel in den 
SommermonatenI9,3360. 

Aitologie, Pathogenese 
Campylobacter zahlt zur Familie der Spirillaceae 19. Es 
handelt sich urn gramnegative, bi- oder monopolar 
begeiBelte und damit lebhaft bewegliche, wellenfor
mig gekriimmte, 1,4-3 11m lange Bakterienl9. Als Erre
ger der Darmerkrankung spielt praktisch nur die Sub
spezies Campylobacter jejuni/coli eine Rolle, wobei 
C.jejuni und C. coli neuerdings als jeweils eigene Spe
zies angesehen werdenl9. Campylobacter fetus erzeugt 
vorwiegend extraintestinale Erkrankungen, Campy
lobacter venerealis ist ausschlieBlich tierpathogen l9 • 

Der Infektionsweg hangt offensichtlich vom Le
bensalter und von den hygienischen Umweltbedin
gungen abo Kleinkinder erkranken vorwiegend durch 
Schmierinfektion, Schul kinder und Erwachsene 
durch kontaminierte Lebensmittel. Unter den letzte
ren spielt Gejliigelfleisch (wenn ungenugend gekocht) 
eine wichtige RolleI9,50,7o. In Hiihnereiern wurden die 
Bakterien nur dann nachgewiesen, wenn die Eier von 
freilebenden Huhnem und nicht aus Legebatterien 
stammten70. Auch Puten- und Entenjleisch sind haufig 
kontaminiert70. In den angelsachsischen Landem50 -
nicht in der BRD70 - ist auch rohe Kuhmilch eine wich
tige Infektionsquelle. C.jejuni vermehrt sich zwar 
nicht in der Milch, behalt jedoch darin seine Infektio
sitat. 500 Keime pro Glas Milch reichen aus, urn ga
strointestinale Symptome auszu16sen50. Da der Ma
gen-Darm-Trakt zahlreicher Haus- und Wildtiere 
(u. a. Geflugel, Schweine und Wildschweine, Rinder, 
Schafe, Vogel, Ziegen, Katzen, Hunde) als Erreger
Reservoir infrage kommtI9,50,70, besteht nicht nur die 
Gefahr der Schmierinfektion durch Kot19,70 (Kleinkin
der), sondem auch die Moglichkeit, daB die Erreger in 
das Obeifliichen- und Trinkwasser gelangen und zu 
Epidemien fiihren konnenI9,50. 

Die bisherigen Befunde weisen daraufhin, daB 
Campylobacter enteroinvasiv ist und nur einige Stam
me auch Enterotoxine bilden33, 142. 

Klinik 19,24,32,75,104 

Das klinische Erscheinungsbild ist unterschiedlich 
schwer. Meist bestehen Durclifall (schleimig, waBrig, 
spater evtl. rein blutig), kolikartige Leibschmerzen (DD 
Appendizitis I2,19), Fieber (bis zu septischen Tempera
turen) und Erbrechen. Muskel- und Gelenkschmerzen 
betreffen uberwiegend Erwachsene. Die BSG ist be-
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schleunigt, die Leukozytenzahloft erhOht19. Die Inku
bationszeit betragt 2-5, die Krankheitsdauer meist 
2-9 Tage19.24. Nach Normalisierung der Stiihle wird 
der Keim durchschnittlich noch 3 Wochen ausge
schieden, wahrend dieser Zeitspanne besteht Infektio
sitat19. Die Krankheit kann persistieren oder rezidivie
ren19,75, v.a. bei Kindem 33. 

Lokalisation 
Betroffen sind sowohl das Jejunum und 
Ileum 32,75,78,104 als auch das Kolon und Rek
tum32,33,47,78, 104, 133. Der Diinndarmbefall ist durch La
parotomie- und Sektionsbefunde, die kolorektale Er
krankung durch rektokoloskopische und bioptische 
Untersuchungen nachgewiesen. 

Morphologie 
Makroskopisch findet sich bei kolorektalem Befall eine 
unauffallige78 oder (haufiger) maBig stark entzunde
te32 Schleimhaut. Sie erscheint oft kornig und/oder 
odematos32,78. Spontane oder Kontaktblutungen bei der 
Endoskopie sind hiiufig, manchmal wird die Schleim
haut von Schleim und Eiter bedeckt32,78. 

Mikroskopisch konnen entziindliche Veranderun
gen fehlen47. Meist aber besteht eine teilweise dichte 
Infiltration der L.propria, vorwiegend aus neutrophi
len Granulozyten, gelegentlich mit Kryptenabszes
sen 32,40,47, 104, 133. Die Kryptenepithelien sind oft nur 
wenig verandert, jedoch konnen die Zahl der Becher
zellen und die Schleimbildung vermindert sein40,104. 

Differentialdiagnose 
Das morphologische Bild entspricht teilweise dem ei
ner Salmonellen- oder Shigelleninfektion104, teils dem 
bei einer Colitis u1cerosa133. Die Differentialdiagnose 
gegenuber dies en Erkrankungen, speziell gegenuber 
der Colitis u1cerosa, muB sich also auf das ubrige kli
nische Bild, auf den bakteriologischen Befund bzw. 
auf bioptische Verlaufskontrollen stiitzen47, 104, 133. 

Verlauf, Prognose19 
Die Krankheit heilt meist spontan, ihre Prognose ist 
gut. In schweren Fallen sind Antibiotika erforderlich. 
Die Erreger bilden fJ- Laktamasen, so daB die meisten 
Penizilline und halbsynthetischen Penizilline unwirk
sam sind. Campylobacter ist empfindlich gegeniiber 
Erythromyzin, Tetrazyklin, Furazolidon, Gentamyzin, 
Kanamyzin, Streptomyzin, Neomyzin und Chloram
phenikol. 

Komplikationen 
• C.jejuni/coli-Infektion: Hierbei wurden als extrain
testinale Komplikationen Septikamien, septischer 
(auch habitueller100a) Abort und Neugeborenen-Me
ningitis, als parairifektiose Komplikationen Endo- und 
Perikarditis, Arthritis (1-2% der Falle), pathogene
tisch ungekHirte Krampfanfalle und hamolytisch-ur
amische Syndrome beschrieben 19,36,46,50 . 
• c.fetus-lrifektion: Septikiimie und Meningitis sind 
typische Krankheitsbilder. Ferner konnen vorkom
men: septische Thrombophlebitis, Lungenabszesse, 

Pneumonien, septische Arthritis und die bakterielle 
I ,. kt· ..' . 11 An 19 85 nle lOn praexlstenter artene er eurysmen'. 

Enterale Yersiniose 

Epidemiologie 
Die enterale Yersiniose ist keineswegs selten. Wahr
scheinlich kommen auf 100 Salmonelleninfektionen 
etwa 8-18 Yersiniosen75,141. 1m Kindesalter (Gipfel: 
1. Jz.) und Erwachsenenalter (nach dem 30. Lj.) iiber
wiegen enteritischel enterokolitische Zustandsbilder, 
im Adoleszentenalter pseudoappendizitische Krank
heitserscheinungen66,76. Beide Geschlechter sind etwa 
gleich haufig betroffen (Ausnahme: Uberwiegen des 
mannlichen Geschlechts bei der durch Y. pseudotu
berculosis hervorgerufenen Pseudoappendizitis)76. 

Atiologie, Pathogenese 
Erreger sind Y. enterocolitica und Y. pseudotuberculo
sis. Beide sind grarnnegative Stabchen, die zusammen 
mit Y. pestis der Familie der Enterobacteriaceae zuge
ordnet werden76. Von Y. enterocolitica haben die Sero
typen 03 und 09, von Y. pseudotuberculosis der Sero
typ I die groBte human- und veterinarmedizinische 
Bedeutung76. 

Als lrifektionsquelle werden nahezu alle Haustiere, 
bei Y. pseudotuberculosis auch wildlebende Vogel 
und Saugetiere, genannt141 . Eindeutig gesicherte An
gaben uber Erregerreservoire und -ubertragung liegen 
jedoch bis heute nicht vor. Die Infektion des Men
schen erfolgt wahrscheinlich per os 76,108. 

Klinik 
Beide Erregertypen rufen das Bild einer akuten oder 
subakuten Enteritis/ Enterokolitis mit und ohne Fieber, 
einer Appendizitis, akuten terminalen Ileitis oder (sel
ten) einer Septikiimie hervor29. Mitunter bleiben kolik
artige Leibschmerzen ohne DiarrhO, mehrtagiges Fie
ber, eine Tonsillitis, Pharyngitis oder "grippale Infek
te" die einzigen Krankheitserscheinungen. Die re'ine 
Darminfektion (iiberwiegend durch Y. enterocolitica) 
ist am haufigsten. Charakteristische Begleiterschei
nungen sind Gelenkbeschwerden (bis zum Bild einer 
schweren akuten Polyarthritist7 und ein Erythema no
dosum. 

Lokalisation, Morphologie (Tabelle5.16) 
Wichtig ist, daB die Y. enterocolitica-Infektion eine 
Colitis u1cerosa, die Y. pseudotuberculosis-Infektion 
einen M. Crohn imitieren kann 108. Dies gilt z. T. auch 
fUr das klinische Bild. 

Verlauf, Prognose 
Abgesehen von der Septikamie, die eine Letalitat von 
50% aufweist16, ist die Prognose gut. Die Krankheit 
heilt in der Regel spontan aus. 

Nekrotisierende Neugeborenen-Enterokolitis 

[> Bd. 3, Kapitel 6 
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Tabelle5.16. Morphologische Differentialdiagnose der Darm- und Lymphknotenveranderungen bei Infektion mit Yenterocolitica 
und Y pseudotuberculosis108 

Yersinia enterocolitica-Infektion31.117.131 Yersinia pseudotuberculosis-Infektion52.69.8o 

Darm (Ileum, Kolon, 
Appendix) 

Riitung, Schwellung, "aphthoide Ulzera" bis ca. Transmurale Entziindung mit Schleimhautge
schwiiren und Dbergreifen auf M. propria und Se
rosa. Mikroskopisch Granulome (Epitheloidzellen, 
Riesenzellen) mit zentralen Nekrosen und Abszes
sen, manchmallandkartenfiirmig verzweigt. Lym
phatisches Gewebe der Darmwand bevorzugt. 

2 em Durchmesser. Auftreten bevorzugt im lympha
tischen Gewebe der Darmwand, meist beschrankt 
auf Mukosa/Submukosa, aber auch mit Ubergreifen 
auf die M. propria. 
Ulzera in der Darm-Langsachse, manchmal mit 
iiberhangenden Randem. 
Kryptenabszesse in der Ulkusnachbarschaft. Darm
befall diffus oder segmental. 

Stichwort: "Pseudo-Colitis ulcerosa" Stich wort: "Pseudo-Crohn" 

Mesenteriale 
Lymphknoten 

Kapseliidem und -entziindung. Pulpahyperplasie. 
Sinuserweiterung mit vorwiegender Vermehrung 
von Zellen der Plasmazellreihe, unreife Sinushistio
zytose, kIeine Histiozytenansammlungen (u. U. mit 
Mikroabszedierung) in der Rindenpulpa. 

Charakteristisches Bild der "retikulozytaren absze
dierenden Lymphadenitis" mit massiver Granulo
zyteninfiltration und anschliel3ender Abszedierung 
und Begrenzung der Abszesse durch Retikulumzel
len. 

Diinndarm-Tuberkulose (Enteritis tuberculosa) 

Epidemiologie 
Die primiire Darmtuberkulose ( = intestinaler Primar
infekt) ist im Gegensatz zur Nachkriegszeit heute ex
trem selten geworden, nachdem die haufigste Infek
tionsquelle (infizierte Milch) nach Sanierung der 
Rinderbestande ihre Bedeutung verloren hat. Auch 
die sekundiire Tuberkulose (durch Verschlucken bakte
rienhaltigen Speichels bei offener Lungentuberkulo
se) ist durch die tuberkulostatische Behandlung selten 
geworden (1 bis _5%)21.57. Vorher kam sie bei 
2,8-90ol?, meist bei mindestens 70%34.124, der offenen 
Lungentuberkulosen vor. In Indien und Siidafrika ist 
sie auch heute noch haufig34,119. Das weibliche Ge
schlecht iiberwiegt im Verhaltnis 2,5: 143. 

Lokalisation 
Die intestinale Tuberkulose bevorzugt die Ileoziikal
region 98 (im Mittel 66%, Ileum 72%, Zokum 76%r, 
wahrscheinlich wegen der Stagnation des Darmin
halts und des reichlichen Vorkommens von lymphati
schem Gewebe. Darauf folgen das Colon ascendens 
(31%), die Appendix und das Jejunum Ge 25%), das 
Colon descendens und transversum (20-23%), Sigma 
und Rektum Ge ca. 12%), Duodenum (2,5%), der Ma
gen (0,7%) und Osophagus (0,14%)98. In 18% ist nur 
der Diinndarm, in 9% nur der Dickdarm beteiligt34. 

Morpbologie 
Makroskopisch unterscheidet man drei Typen34,124,126: 
eine ulzerose Form (am haufigsten, Abb.5.10), eine hy
pertrophische und eine ulzeros-hypertrophische Misch
form. 
• Die Ulzera kommen einzeln oder multi pel vor und 
sind meist flach (M. propria intakt)126. Sie verlaufen in 
der Regel zirkuliir, da sie den Lymphgefal3en folgen. 
Selten stehen sie wie typhose Geschwiire in der 

Liingsachse des Darms, wenn sie Peyer-Plaques be
treffen124,126. Das befallene Darmsegment ist meist 
kiirzer als 3 em und gewohnlich stark eingeengt126. 
• Die hypertrophischen Formen kommen durch die 
starke Bindegewebsvermehrung zustande -+ entziind
licher Ileozokaltumor unter Einbeziehung von Mesen
terium und Lymphknoten. 
• Die Mischform zeigt in der Schleimhaut oft ein pfla
stersteinahnliches Bild (hervorgerufen durch langs
und quergestellte Ulzera) ahnlich dem M. Crohn 124,126. 

Die Serosa iiber dem erkrankten Darmabschnitt 
enthalt gewohnlich ebenfalls zirkular angeordnete 
Knotchen (Tuberkel), die sich oft bis zu den mesente
rialen Lymphknoten hin verfolgen lassen. Diese sind 
in aller Regel vergroI3ert, verkast oder verkalkt 
(Abb.5.10c). 

Mikroskopisch finden sich verkasende Granulome 
(Abb.5.10b), am Geschwiirsgrund kasig-nekroti~ches 
Material sowie unspezifisches Granulations- und 
Narbengewebe. Hinweise zur Abgrenzung gegeniiber 
einem M. Crohn c> Tabelle5.17. 

Komplikationen 
Komplikationen sind Darmstrikturen (12-60%, hau
figste Folge)34, Peiforationen der Ulzera (relativ selten: 
1-10%21 -+ inn ere Fisteln34), Blutungen (als massive 
Blutungen selten21), Malabsorptionssyndrome (haufig, 
in Indien nach der tropischen Sprue wichtigste 
Ursache der Malabsorption21,57), Ruptur verkiister 
Lymphknoten -+ Peritonitis tuberculosa und Steinbil
dung (Enterolithiasis) im Strikturbereich (seltenf1,34. 

Prognose 
Unter geeigneter Therapie liegt die Heilungsquote 
heute bei 90%98. Vor Einfiihrung der tuberkulostati
schen Behandlung betrug die Letalitiitum 50%56. Not
fallchirurgische Eingriffe haben eine Letalitat von et
wa 20%21. 
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Abb.S.10a-c. Tuberkulose des Ileum. a Schwere zirkuHire, teil
weise ulzerose Ileitis tuberculosa. Gro13schnitt durch einen Teil 
der Darmzirkumferenz. Massenhaft Epitheloidzellgranulome 
(helle Flecken) mit umgebendem Lymphozytensaum (schwarz) 
in allen Schichten der Darmwand. H. E. ca. 8 x . b Wandaus-

Virusbedingte Enteritiden 

Erst in jiingster Zeit wurden Viren entdeckt, die zwei
felsfrei fUr zahlreiche Hille von akuter Gastroenteritis 
verantwortlich sind. Unter ihnen sind die wichtig
sten23 : 
• das Norwalk- Virus, ein sehr kleines, Parvovirus
ahnliches DNA-Virus23. Es ist der Prototyp der sog. 
Norwalk-ahnlichen Viren, zu denen bis heute insge
samt 10 z.Z. nicht kultivierbare Viren (Hawaii-Virus, 
Colorado- Virus etc.) gehoren23. Norwalk-Viren sind 

schnitt mit verkasendem und riesenzellenhaltigem Epithel(lid
zellgranulom. H. E. 56 x. c AIte verkalkte Lymphadenitis tuber
culosa eines mesenterialen Lymphknoten des distalen Ileum mit 
konzentrischer Raffung des Mesenteriums (anderer Fall) 

fUr etwa 40% der Ausbriiche von akuter, nichtbakte
rieller Gastroenteritis in den USA verantwortlich74 . 
• das Rotavirus aus der Familie der Reoviren. Es ver
ursacht weltweit etwa die Halfte aller krankenhausbe
diirftigen akuten kindlichen Diarrhoen79.132• Teilweise 
liegt der Prozentsatz noch weit hoherlOO ; 

Wichtige Gemeinsamkeiten und Unterscheidungs
merkmale der Norwalk- und Rotavirus-Gastroenteri
tis I> Tabelle5.18. 

Neben Adenoviren48,139, Calici- Viren 42 und Cox
sackie A /- Viren 128 wird auch eine Reihe weiterer Viren 
(Corona-, Astroviren, "Minireovirus-Partikel,,)18,23,127 
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Tabelle5.17. Morphologische Differentialdiagnose zwischen Tuberkulose und M. Crohn 126 

Krankhafte Veranderungen 

Makroskopie 

Mikroskopie 

Anale Veranderungen 
Miliare Knotchen auf der Serosa 
Lange der Strikturen 
Innere Fisteln 
Perforation 
Ulkus-Lokalisation 

Ulkuslage zur Langsachse des 
Darms 

Granulome 
Vorkommen 

Tuberkulose 

Selten 
Deutlich und haufig 
I. allg. unter 3 cm 
Sehr selten 
U ngewohnlich 
Zirkular 

Gewohnlich quer 

Stets vorhanden 

M.Crohn 

Haufig 
Selten 
Gewohnlich lang 
Haufig 
Selten 
Bevorzugt entlang 
Mesenterialansatz 
Langs oder serpiginos 

Vorkommen im Darm und 
Lymphknoten 

GroBe 
Verkasung 
Form 

Konnen im Darm fehlen, sind 
aber gewohnlich vorhanden in 
den mesenterialen Lymphknoten 
OftgroB 

Fehlen in wenigstens 25% der Faile 
Fehlen in Lymphknoten, wenn auch 
im Darm nicht vorhanden 

Gewohnlich klein 
Nicht vorhanden 
Gewohnlich einzeln 
Selten 

Gewohnlich vorhanden 
Oft Konfluenz 
Haufig 
Haufig Selten 

Umgebende Fibrose 
H yalinisierung 
Peripherer Saum aus 
Entziindungszellen 
Assoziiertes Amyloid 

Gewohnlich vorhanden Gewohnlich nicht vorhanden 

Kann vorkommen Fehlt 

Sonstige Befunde Fehlt gewohnlich Verbreiterung der Submukosa 
Fissuren Fehlen meist, penetrieren nicht 

die M. propria 

I. allg. vorhanden 
Haufig, penetrieren tief 

Transmurale Follikelhyperplasie 
Fibrose der M. propria 
Pylorusdriisen-Metaplasie 
Epitheliale Regeneration 

Fehlt 
Prominent 
Haufig, ausgedehnt 
Haufig 

Gewohnlich vorhanden 
Ungewohnlich 
Weniger haufig, fleckformig 
Ungewohnlich 

Tabelle 5.18. Klinische, Labor- und morphologische Kennzeichen der wichtigsten menschlichen Virus-Gastroenteritiden 11.23,101.118 

Epidemiologie 

Bevorzugtes Lebensalter 
Obertragungsmodus 

Inkubationszeit 
Krankheitsdauer 

Anfallsquote bei 
erwachsenen Freiwilligen 
Lokalisation 
Immunologische 
Mechanismen 
Pathogen fiir Tiere? 
Wichtige diagnostische 
Verfahren 

Morphologische Schleim
hautveranderungen 

Norwalk-Virus 

Familiare und lokale Epidemien, oft im Winter 

Altere Kinder, Erwachsene 
Fakal-oral, kontaminiertes Wasser und Schalen
tiere 
1-2 Tage 
Gewohnlich 1-2 Tage 

ca. 50% 

Diinndarm 
? Nicht-immunologische genetische Faktoren, 
keine lokalen oder systemischen Antikorper 
Nein 
Immunelektronenmikroskopie, 
Radioimmunoassay 
Zellkultur-Antigenproduktion 

Zotten abgeflacht, Zottenepithel kubisch statt 
zylindrisch 
Infiltration der L. propria mit Granulozyten und 
mononuklearen Zellen 
Krypten hyperplastisch, Mitosezahl erhoht 
Elektronenmikroskopisch kein intraepithelialer 
Nachweis von Virusparfikeln 
Die Veranderungen konnen der klinischen Sym
ptomatik vorausgehen und auch bei infizierten 
asymptomatischen Person en auftreten 

Rotavirus 

Sporadische Falle, gewohnlich im Winter, 
gelegentlich epidemisch 
Sauglinge, Kleinkinder 
Fakal-oral 

1-3 Tage 
Gewohnlich 5-8 Tage 

niedrig 

Diinndarm 
Lokaler intestinaler IgA-Antikorper, kein 
systemischer Antikorper 
Ja, v. a. junge Tiere 
Elektronenmikroskopie, Radioimmunoassay, 
Zellkultur-Antigenproduktion etc. 

Ahnliche Veranderungen wie bei Norwalk-Virus
Gastroenteritits 
Elektronenmikroskopisch Nachweis von Virusparti
keln in erweiterten Zysternen des endoplasmati
schen Retikulums und in Zysternen zwischen den 
inneren und auBeren Kernmembranen 
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als mogliche Ursache viraler Enteritiden angeschul
digt, jedoch steht fiir diese Gruppe der endgiiltige Be
weis aus. Eine chronische Coronavirus-Infektion solI 
eine der Ursachen der tropischen Sprue darstellen 15. 
• Eine Zytomegalie des Diinndarms mit Befall der 
Ganglienzellen des Auerbach-Plexus und einzelner 
Bindegewebs- und Endothelzellen wurde nach Nie
rentransplantation bzw. hochdosierter Steroidbehand
lung beschrieben 103,112. 

Enteritis durch Rickettsien 

Aspergillose6,122 

Sie ist selten, bevorzugt das Duodenum und verur
sacht ebenfalls erosive/ulzerose Veranderungen. 

Ulzerose Enteritis nach Flucytosin-Therapie138 

Flucytosin ist ein Antimykotikum, das bei 6-10% der 
Patienten eine Diarrho hervorruft. Vereinzelt wurde 
als deren Ursache eine ulzerose Enterokolitis, teilwei
se mit Darmperforation, beschrieben. 

Beim Rocky Mountain Spotted Fever kann eine ulze- Protozoenerkrankungen des Diinndarms 
rose Ileitis auf dem Boden einer Vaskulitis auftreten; 
Blutungskomplikationen sind selten73 • 

Wichtigster Erreger ist die Giardia lamblia ( [> S. 239). 
Die Amobiasis beteiligt nur selten, die Balantidiasis 
ganz ausnahmsweise das terminale Ileum6• Kryptospo-

Pilzinfektionen (Mykosen) des Diinndarms ridiose [> S.309. 

Soor-Mykose (Candidiasis, Moniliasis) 

Sie ist im Diinndarm sehr selten 53 und manifestiert 
sich in Form 
• fliichenhafter, pseudomembranoser, gelbbrauner 
Piizrasen, die an Atzschorf erinnern, oder als 
• multiple "kokardenartige" Pilzgranulome mit zentra
ler Nekrose und hamorrhagischem Randsaum -> Ero
sionen/Ulzera6,53. 

An die Invasion der Schleimhaut kann sich eine 
Pilzseptikiimie mit Befall entfernter Organe anschlie
Ben122• Die Pilzinfektion wird durch Therapie mit An
tibiotika, Kortikosteroiden, Zytostatika oder durch 
Strahlentherapie entscheidend begiinstigt53,122, 

Phykomykosen82 

mit isoliertem Darmbefall sind selten, 1m Magen
Darm-Trakt ist der Diinndarm am seltensten betrof
fen. Die Krankheit betrifft v, a, Diabetikerund Patien
ten mit malignen Tumoren oder sonstigen auszehren
den Erkrankungen, Sie fiihrt gewohnlich zur Darmper
Joration, zur Peritonitis und zum Tod im Kreislauf
schock. Der befallene und gesunde Darm sind scharf 
gegeneinander abgesetzt. 

Histoplasmose122 

Bei disseminierter Histoplasmose erkrankt der Diinn
darm haufig mit. 

Morphologisch findet sich eine nodulare oder ulze
rose Entziindung V. a. des Ileum, die zur Darmperfora
tion fiihren kann. 

Wurmerkrankungen des Diinndarms 

Ankylostomiasis (Hakenwurm-Krankheit) 

Auf der ganzen Erde rechnet man mit iiber 600 Millio
nen Menschen, die mit Hakenwiirmern infiziert 
sind16,45. Ancylostoma duodenale kommt V. a. in Siideu
ropa, Asien und dem Mittleren Osten, Necator ameri
canus in Afrika und auf dem amerikanischen Konti
nent vor. Die Larven penetrieren die Haut (BarfuB
ganger sind daher besonders gefiihrdet), passieren die 
Lungen und gelangen schlie13lich in das Jejunum, wo 
sie zu den 8-10 mm langen Hakenwiirmern ausreifen. 
Die Hakenwiirmer verursachen durch Blutungen und 
Blutentzug aus der Mukosa eine chronische Blutungs
aniimie, selten ein Malabsorptionssyndrom. 

Askariasis 

Man rechnet auf der Erde mit 650-800 Millionen 
Menschen, die an einer Infektion mit Ascaris lumbri
coides. erkrankt sind99,136. In Deutschland ist die 
Krankheit relativ selten geworden (sichere Abwasser
beseitigung), wird jedoch haufig aus siidlichen und 
ostlichen Landern eingeschleppe9• 

Die Wurmeier werden mit verunreinigter Nahrung 
aufgenommen. 1m Diinndarm werden die Larven frei
gesetzt, penetrieren die Mukosa und gelangen mit 
dem J10rtaderkreislauJ in die Leber 136. Von dort aus 
erreichen sie iiber das rechte Herz die Lungen, verlas
sen die Blutbahn und treten in die Alveolen aus (-> 
eosinophiles Lungeninjiltrat). Der weitere Weg fiihrt 



mit dem Flimmerstrom in den Bronchialbaum ---> Tra
chea ---> Kehlkopf Die Larven werden verschluckt, ge
langen so zum zweiten Mal in den Darmtrakt und rei
fen dort zu geschlechtsreifen Wiirmem heran. Die 
Zeitspanne zwischen Lungenpassage und Ge
schlechtsreife betragt etwa 5-7 Wochen. 

1m Diinndarm erzeugen die Wiirmer toxisch-allergi
sche Reaktionen, v. a. aber mechanische Komplikatio
nen (---> Ileus, Peiforation). Bei Einwanderung in Gal
len- oder Pankreasgang kann der Spulwurm eine 
Cholangitis, Cholezystitis, Choledocholithiasis, Leber
abszesse und/oder Pankreatitis hervorrufen 136. 

Trichinose (Trichinellose) 

Auch Trichinella spiralis zahlt zu den Nematoden. Die 
Trichinose ist heute bei uns selten geworden, bedingt 
durch die gesetzlich vorgeschriebene Trichinenschau 
bei Haus- und Wildschweinen und durch die Selten
heit positiver Befunde (1975 je einmal unter 31,6 Mil
lionen Schweineschlachtungen und annahemd 
39000 Wildschweinent4. 

Wahrend des Aufenthalts der erwachsenen Parasi
ten im Duodenum und Jejunum und der Abgabe von 
Larven durch die Weibchen entwickelt sich eine akute 
Enteritis 109. 

Makroskopisch 109 sind die Darmschlingen hyper
amisch und geblaht (---> Wand u. U. verdiinnt bzw. 
odemat6s verdickt). Die Serosa enthalt kleine Blutun
gen. Die Peyer-Plaques treten deutlich hervor. 

Mikroskopisch 109 enthalt der Schleim auf den Zotten 
reichlich Parasiten. Die Zotten sind odematos und ge
staut, ihre Spitzen konnen nekrotisch sein. Die Kryp
tenzellen produzieren vermehrt Schleim. Die L. pro
pria enthalt ein Odem und eine diffuse eosinophile 
Zellinfiltration. Parasiten, die in die Darmwand ein
dringen, erzeugen keine Fremdkorperreaktion. Die 
Darmveranderungen werden durch Toxine oder Stoff
wechselprodukte der Trichinen hervorgerufen. 

Bandwurmerkrankungen35 

Der Rinderbandwurm (Taenia saginata) und der 
Schweinebandwurm (Taenia solium) konnen einen 
Ileus hervorrufen, wenn sie sich im Darm aufrollen. 
Gelangen Proglottiden in die Appendixlichtung, so 
konnen sie das Bild einer akuten Appendizitis erzeugen 
( I> Abb. 6.6 c). 

Intestinale Myiasisl7 

Hierunter versteht man die Aufnahme von Fliegen
eiem und -larven mit der Nahrung und die Ausschei
dung mit dem Stuhl. Sie kann zu Erbrechen, Durch-
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fall und - bei Invasion der perianalen Haut - zu 
schwerem analem Pruritus fiihren. Haufigster Erreger 
ist in den USA Tubifera tenax. 

, Enteritiden mit unbekannter Atiologie 

Enteritis Crohn 

I> S.400 

Eosinophile (Gastro-)Enteritis 

I> S.165 

Idiopathische chronische ulzerose Enteritis 

I> S.241 

Diffuse nodulare Iymphoide Hyperplasie des 
Jejunum und Ileum (I> S.241) 

Ebenso wie im Duodenum ist auch im Jejunum und 
Ileum die Lymphfollikel-Hyperplasie haufig (in ca. 
20%)135 mit einer Dysgammaglobulinamie(Hypo- oder 
Agammaglobulinamie) kombiniert93, III, 135. Mogli
cherweise ist die Kombination sogar noch haufiger135. 
Jugendliche scheinen haufiger eine nodulare lym
phoide Hyperplasie aufzuweisen als Erwachsenelll . 

Ein moglicher Zusammenhang zur Giardiasis ist un
geklartlll . Von Nicolov et al.93 wurde iiber eine gleich
zeitige starke Mastzellvermehrung in der Jejunal
schleimhaut berichtet. In einem Fall wurde der 
Ubergang in ein zentrozytisch-zentroblastisches ma
lignes Lymphom beschriebenl06. 

Pseudolymphom 116 (I> S. 162) 

Das Pseudolymphom ist im Diinndarm seltener als im 
Magen. Es imponiert in Form multipler polypoider Er
hebungen von 0,2-0,4 cm Durchmesser (= fliel3ende 

,Grenze zur vorstehenden Veranderung) oder als soli
tarer groj3erer Polyp (bis 1,5 cmDurchmesser).Jejunum 
und Ileum scheinen gleich haufig befallen zu sein. Die 
M. propria kann beteiligt sein. Die Differentialdiagno
se gegeniiber dem malignen Lymphom erfordert ggf. 
den Einsatz immunhistochemischer Methoden. 

U nspezifische (idiopathische) Diinndarm-Ulzera 

Hierunter versteht man solitare (83%) oder multiple, 
scharf begrenzte Diinndarm-Geschwiire, v. a. bei Pa
tienten jenseits des 30. Lj, selten bei Kindem und 
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Kleinkindem30,12o. In der Mayo Clinic wird pro 
100000 Patienten mit ca. 4 Hillen gerechnet30. 

78% liegen im Ileum, 15% im Jejunum, 7% betref
fen beide Darmabschnitte30. Der Durchmesser betragt 
0,3-5 cm, die Ulzera wirken oft wie ausgestanzt und 
liegen vorwiegend antimesenterial. Der Ulkuskrater 
enthalt nekrotisches Granulationsgewebe. Gef<Wver
anderungen fehlen. Die Darmwand zwischen den Ge
schwiiren ist unauffiillig30. 

Die A'tiologie ist unbekannt. Die Diagnose darf nur 
nach AusschluI3 aller bekannten Ursachen ulzeroser 
Diinndarmprozesse gestellt werden. 

Wichtige Komplikationen sind: Darmstenosen (nach 
Sellner et al.120 haufigste, nach Graham u. Bynum62 
seltene Komplikation), Perforation (v. a. bei Sitz im Je
junum) und Darmblutungen (v. a. bei Kindem). Rezidi
ve sind selten (unter 10%). 

In man chen Fallen entwickelt sich eine tumorformi
ge lymphoide Hyperplasie, die makro- und mikrosko
pisch mit einem ulzerierten malignen Lymphom ver
wechselt werden kann12. 

Die Therapie besteht in der Resektion des betroffe
nen Darmsegments. 

Kalium-Ulkus I> S. 312 

Entziindliche fibroide Polypen (entziindliche 
Pseudotumoren) des Diinndarms 

Diese Veranderung tritt fast ausschlieI3lich im 
Ileum20,37,81,95, v.a, im terminalen Ileum, auf; im Jeju
num ist sie selten81 , Sie kommt ebenfalls iiberwiegend 
bei Erwachsenen vor und ist insgesamt sehr selten 
(0,003% im chirurgischen Untersuchungsgut)81. 

Makroskopisch betragt der Durchmesser meist 3-4 
(-12) cm. Die Polypen sind breitbasig oder gestielt95 

und konnen sich sanduhrformig sowohl in die Darm
lichtung als auch zur Serosa hin vorbuckeln81 . Die 
Mukosa ist meist flach ulzeriert, die Grenze zur Um
gebung ist unscharf. 

Mikroskopisch ahnelt der Polyp weitgehend dem 
gleichnamigen Magenpolypen (I> S.165), Gewohn
lich enthiilt er reichlich eosinophile Granulozyten. 

Die Aiiologie ist ebensowenig bekannt wie beim fi
broiden Magenpolypen95. Haufige Komplikation ist 
die Invagination. Nach Resektion des betroffenen 
Darmabschnitts ist die Prognose ausgezeichnetl°,81. 

Enterokolitis bei Lupus erythematodes64 

Von Haferkamp u. Probst64 wurde 1983 iiber 3 mor
phologisch identische Falle berichtet, in denen die 
Wand des Diinn- und Dickdarms ein ausgepriigtes 
Odem der Submukosa und Subserosa mit Fibrose, 
Lymphangiektasie und einer vorwiegend submukos 
ausgepragten lymphozytiiren Angiitis ohne Thrombo
sen oder fibrinoide Wandnekrosen aufwies. Perivas
kular fanden sich lymphoplasmozytare Infiltrate. In 

den Wanden kleiner Arterien und Venen lieI3 sich im
munhistologisch IgG, IgM, IgA und C3 nachweisen. 
Klinisch-serologisch fanden sich in einem Fall (17jah
riges Miidchen) als fUr den Lupus erythematodes ty
pischer Befund signifikant erhOhte Antikorper ge
gen doppelstrangige DNS. Analoge Veranderungen 
wurden in der Gallenblasenwand beobachtet. Hafer
kamp u. Probst deuten die Krankheit als Lupus ery
thematodes ohne Beteiligung von Haut, Herz und 
Nieren. 

Von anderen Autoren wurden L. E.-Falle mitgeteilt, 
die in Diinndarmschleimhaut-Exzisaten ein Odem124a 
bzw. Lymphangiektasien36a und eine lymphoplasmo
zytare Infiltration der L. propria mit Bildung von 
Lymphfollikeln124a (unauffallige L. propria36a) aufwie
sen. In dies en Fallen bestand jeweils eine EiweiI3ver
lust-Enteropathie. Diese Falle sind der von Hafer
kamp u. Probst64 beschriebenen Patientin in einigen 
Punkten sehr ahnlich. 
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Intestinale Lymphangiektasie 

Die intestinale Lymphangiektasie = Erweiterung der 
LymphgefiiBe der Darmwand (v. a. der Mukosa und 
Submukosa)l1 begegnet uns in zwei Hauptformen: 

Sekundare (symptomatische) Form (Abb. 5.11 a u. b) 

Sie ist weitaus haufiger als die prim are Form und fin
det sich bei Lymphabjluj3storungen aus dem Diinn
darm, z. B. beim M. Whipple, bei retroperitonealer Fi
brose, Darmwand- und Mesenterialtumoren, unspe
zifischer granulomat6ser Enteritis, mesenterialer 
Lymphknoten- und Peritonealtuberkulose, Strahlen
schaden, Rechtsherzinsuffizienz, Concretio pericardii 
und Thrombose der V. cava SUpI4,19. Die Haufigkeit im 
endoskopischen Untersuchungsgut betragt 2,4%. 

Primare Form 

Atiologie, Pathogenese19 
Hierbei handelt es sich urn eine angeborene Storung, 
die haufig mit generalisierten Fehlbildungen des 
LymphgefiiBsystems (Hypoplasie der Extremitaten
LymphgefiiBe, Aplasie des D. thoracicus, Agenesie 
der retroperitonealen Lymphknoten) einhergeht. 

Klinik 
Klinisch manifestiert sie sich zwischen der Geburt und 
dem 30.Lj. (Mittel: 11 Jahre) und ist bei beiden Ge-
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schlechtern gleich haufig. Symptome sind in wechseln
der Haufigkeit: Odeme (gelegentlich reversible Er
blindung bei Makulaodem), Durchfall und Steator
rhO, chylOser Aszites, hypokalzamische Tetanie, 
Wachstumsverzogerung. Charakteristische Folge ist ei
ne exsudative Enteropathie (enterales Eiweiflverlust
Syndrom), das im iibrigen durch annahemd 90 weitere 
Ursachen bedingt sein kannl2, 18, 19. 

Morphologie 
Morphologisch sieht man auf der Serosaoberflache un
regelmaBig verlaufende, geschlangelte, teilweise er
heblich gestaute LymphgefiiBe, die rnilchige Fliissig
keit oder gelbe Knoten (histologisch: lumenverschlie
Bende Schaumzellansammlungen) enthalten 13,19. 

Die Diagnose wird mikroskopisch an der Jeju
nalschleimhaut-Biopsie gesichert: Die mukosen 
und submukosen Lymphgefa/3e sind erweitert und 
konnen ebenfalls Schaumzellen (PAS-negativ! 
Wichtig fUr die DD gegenilber dem Morbus 
Whipple!) enthalten. 

Elektronenmikroskopisch sind die interzellularen 
Spaltraume zwischen den Oberflachenepithelien 
erweitert und enthalten EiweiBprazipitate. Die 
LymphgefiiBendothelien besitzen z. T. ungewohnlich 
zahlreiche Filamente17• 
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Abb.S.11a u. b. Sekundare intestinale Lymphangiektasie. Die 
Schleimhaut enthalt massenhaft erweiterte Lymphgefa13e mit 
(im Original bla13-rot1ichem) Inhalt. Biopsie aus dem tiefen 
Duodenum. H. E. a 27 x , b 68 x. c Pneumatosis cystoides inte-

Die Zotten sind unauffallig13 oder abgeflacht19. Die 
Veranderungen treten manchmal mehr fleckformig 
auf; daher sind fUr die Diagnose mUltiple Biopsien 
wfinschenswert19. 

Ursache des Eiweillverlust-Syndroms 
Man diskutiert verschiedene Mechanismen, u. a. Rup
tur(en) ektatischer uberlasteter LymphgefiifJe sowie Ei-

stini (Biopsiepraparat aus 
me in der Submukosa mit geringer entziindlicher Infiltration 
und ausgepragter Fremdkorperreaktion an der Grenze zum er
haltenen Gewebe. H. E. 150 x 

weifiverlust fiber beschleunigte Zellabschilferung in 
die Darmlichtung und fiber Sch'eimhautulzera11 ,13 . 

Aueh eine vermehrte Plasmaexsudation aus intakten 
Zottenkapillaren 11 , 13 fiber die intakte Sehleimhaut in
folge eines verminderten kolloidosmotisehen und ei
nes erhohten mesenterialen Venendrucks spieJt sieher 
eine RoUe15. 
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Differentialdiagnose9 

Differentialdiagnostisch miissen die haufigen lymph
angiektatischen Zysten und die seltenen zystischen 
Lymphangiome der Diinndarmschleimhaut abge
grenzt werden. 

Komplikationen, Prognose 
Als Komplikation k6nnen Blutungen auftreten16. Fast 
jeder 2. Patient hat einen chylOsen Aszites oder Pleura
erguj3, einige Patienten haben Sehstorungen (Maku
la6demY5, s.o. 

Die meisten Patienten bleiben unter fettarmer Diat 
langfristig beschwerdefrei15. Meist fehlt eine Progre
dienz, oder sie ist nur gering19. 30% der Patienten sind 
wegen der schweren Folgen der Hypoproteinamie 
nicht arbeitsfahig19. 
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Diinndarmveranderungen bei Immundefektsyndromen 

Unter den angeborenen und erworbenen Immunde
fektsyndromen21 gehen die folgenden am haufigsten 
mit mehr oder minder schweren Diinndarmschleim
hautveranderungen einher 9• 

X-chromosomal-gebundene infantile 
Agammaglobulinamie 

Die seltene Krankheit (bis 1978 etwa 200 Fiille34) ma
nifestiert sich meist erst nach dem 9. Lebensmonat, 
wahrscheinlich infolge des vorher passiven Schutzes 
durch das miitterliche Gammaglobulin34. Sie gibt sich 
u. a. durch erh6hte Neigung zu bakteriellen Infekten 
zu erkennen. 

Die Diinndarmschleimhaut ist nur in Ausnahmefal
len atrophisch33. Meist ist die Zottenstruktur unauffal
fig. Die Plasmazellen in der L. propria sind allerdings 
stark vermindert oder fehlen ganz 11,20,33. Die Seltenheit 
grob-morphologischer Veranderungen beruht wahr
scheinlich darauf, daB die letzteren nur durch langfri
stige oder wiederholte Exposition gegeniiber viral en, 
bakteriellen oder Protozoen-Antigenen zustandekom-

men20. Eine Giardiasis ist bei dieser Krankheit eine 
Raritat20• 

Variable (erworbene) Hypogammaglobulinamie 

Meist ist die Ursache der verminderten Gammaglo
bulinbildung unbekannt ("primare" oder "idiopathi
sche" Formen)17. Selbst wenn eine Begleitkrankheit 
besteht, ist oft unklar, ob sie die Ursache oder nur eine 
Folge des Immundefekts ist17. Die Patienten - beide 
Geschlechter sind gleich haufig betroffen34 - zeigen 
eine Verminderung von Serum-IgA, -IgG, -IgD, -IgE 
und _IgM31. 20-56% der Patienten bieten eine intesti
nale Symptomatik12,31, z. B. eine exsudative Enteropa
thie oder ein Malabsorptionssyndrom12. 

Morphologisch finden sich verschiedene Typen von 
Mukosaveranderungen20 : 
• Fehlen von Plasmazellen bei normalen Zotten (kli
nisch meist symptomlos) 
• Hypogammaglobufiniimische Sprue: Hierbei besteht 
eine wechselnd schwere Zottenatrophie bis zum Bild 
der "flat mucosa". Der Schweregrad der Veranderun
gen nimmt distalwarts abo Auch im proximalen Diinn
darm kann die Atrophie fleckf6rmig sein und ist dann 
nur durch Stufenbiopsien faBbar. 
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1m Unterschied zur Z61iakie, bei der die Plasma
zellzahl in der L. propria erhoht ist, lindet man bei 
der hypogammaglobulinami chen Sprue eine vol
lig oder nahezu plasmazellfreie Schleimhaut mit 
allenfalJs sparlichen IgA-bildenden PIa mazellen. 

Kiinisch20 besteht ein z6liakieahnliches Malabsorp
tionssyndrom. Eine Giardiasis ist haufig. Wenn sie 
fehlt, ist die Zottenstruktur entweder normal oder nur 
geringfiigig verandert, auch Lymphfollikel sind dann 
spar1ich 11. 
• Nodulare lymphoide Hyperplasie 12 : Sie kommt bei 
ganz unterschiedlichen Immundefektzustanden vor20 
(Syndrom der Dysgammaglobulinamie mit intestina
ler nodularer lymphoider Hyperplasie)18 und wird als 
(untauglicher) Versuch zu vermehrter Immunglobu
linbildung gedeutet17• Duodenum, Magen und Kolon 
konnen daran teilnehmen17,20. Rontgenologisch sind 
zahlreiche kleine nodulare Fiillungsdefekte charakte
ristisch17,20, v.a. im Duodenum und oberen Jejunum31. 

Klinisch zeigen die Patienten schwere Diarrhoen, 
Malabsorptionssymptome und eine erhohte Infekt
neigung9,20,31. 

Morphologisch linden sich in der Schleimhaut zahl
reiche Lymphfollikel mit Keirnzentren, welche die 
Oberflache vorbuckeln. Die Zellen enthalten keine 
Immunglobuline9. Die Plasmazellzahl ist stark emied
rigt9,20,31. Die Giardiasis ist sehr haulig. Bei Entnahme 
einer ausreichenden Zahl von Biopsiepartikeln (fleck
formiges Auftreten!) linden sich so gut wie stets Ver
anderungen auch der Zottenstruktur11 . Die Follikel
hyperplasie bleibt nach Behandlung der Giardiasis 
bestehen 11. Aus der nodularen Hyperplasie geht selten 
ein mal ignes Lymphom hervor3,26. 

Selektiver IgA-Mangel 

Er kann angeboren oder erworben sein und zahlt im 
zweiten Fall zu den variablen Hypo/ Agammaglobu
linamien. Diese Form der Dysglobulinamie ist haujig 
(1 : 400-1 : 3000 in der AJigemeinbevolkerung9,29,31). 
IgA ist im Serum und in den Sekreten vermindert, IgG 
und IgM normal oder erhohe1. 

Individuen mit Defekten des Chromosoms 18, mit 
Ataxia teleangiectatica und angeborenem Roteln
Syndrom sind bevorzugt betroffen. Die IgA-Bildung 
ist stark vermindert, aber nicht vollig unterbunden. 
Bei einigen Patienten wurden im Blut T-Lymphozyten 
mit der Flihigkeit, die zellulare IgA-Biidung zu unter
drucken, nachgewiesen29. 

Klinische Erscheinungen sind nicht immer vorhan
den. Sie bestehen in erhohter Neigung zu Atemwegs
infekten und sprueartigen Symptomen9. 

Morphologisch ist die Zottenstruktur erhalten oder 
durch eine wechselnd schwere Atrophie gepragt9,20. 
Die Plasmazellzahl kann insgesamt normal, erhoht 
oder emiedrigt sein9,31. Immunhistochemisch ist je
doch stets die Zahl der IgA-bildenden Plasmazellen 

stark vermindert oder fehlt ganz, stattdessen konnen 
IgM- und IgG-bildende Plasmazellen vermehrt 
sein9,31. Auch eine nodulare lymphoide Hyperplasie 
(ohne Giardiasis) kann vorkommen24. 

T-Lympbozytendefekte (und kombinierte 
T/B-Lympbozytendefekte) 

Prototyp ist die 
• Thymusaplasie (Di George-Syndrom). Hierher ge
horen weiterhin das 
• Wiskott-Aldrich-Syndrom (hereditare Thrombozy
topenie), das mit tiefgreifenden StOrungen der humo
ralen und zellularen Immunabwehr einhergeht, und 
die 
• "schweren kombinierten Immundefektsyndrome" des 
Schweizer Typs der Agammaglobulinamie mit Thy
musdysplasie und Lymphozytopenie. 

Klinisch 9 besteht bei dies en Syndromen fast stets ei
ne schwere Diarrho und ein Malabsorptionssyndrom. 

Morphologisch9 enthalten die Schleimhautzotten -
v. a. apikal - groGe Schaurnzellen. Die Zotten selbst 
sind verkiirzt und plump, die Krypten veriangert. Bei 
der progressiven septischen Granulomatose konnen au
Ger in der Rektum- auch in der Diinndarmschleim
haut riesenzellenhaltige Granulome auftreten 
(I> S.168). 

Diagnostiscbe SchluOfolgerung 

Bei einer Zoltenatrophie (v. a. dann, wenn sie mit 
vermindertem Plasmazellgehalt verknupft ist) und 
bei einer noduliiren Iymphoiden Hyperplasie ollte 
stets daran gedacht werden, daB ein Immundefekt
syndrom und/oder eine Giardiasi vorliegen konn
teo 

Magen-Darm-Trakt beim Acquired 
Immuno-Deficiency Syndrome (AIDS) 

Das erworbene Immundefektsyndrom (Acquired Im
muno-Deliciency Syndrome = AIDS) beruht auf einer 
starken Verminderung der T-Helfer-Lymphozyten mit 
entsprechender Umkehr des Verhaltnisses der T-Hel
fer- zu den T-Suppressor-Zellen (normalerweise 2: 1). 
Die B-Zellen scheinen eine polyklonale Vermehrung 
aufzuweisen, und eine Hypergammaglobulinamie ge
hort zum iiblichen Bild32. Die gestOrte T-Zellfunktion 
hat weitreichende klinische Auswirkungen, die sich 
insbesondere in einer Neigung zu opportunistischen In
fektionen und zur Entwicklung bestimmter Tumoren 
(maligne Lymphome, Kaposi-Sarkom) auGem. 

Welche Ursachen die Verminderung der T-Helfer
zellen hat, ist ungeklart; hieruber gibt es nur Spekula
tionen. Moglicherweise liegt eine Virusinfektion vor, 
wobei strittig ist, ob es sich urn ein bekanntes Virus 
(Epstein-Barr-, Zytomegalie- oder TLV-3-Virus) oder 
urn einen noch vollig unbekannten Erreger handele2. 
Ein erhOhtes Erkrankungsrisiko besteht bei homo-



sexuellen und bisexuellen Miinnern, miinnlichen und 
weiblichen Drogensiichtigen, sowie Empfiingern von 
Bluttransfusionen und Faktor VIII-Konzentraten (Hii
mophilen). Es konnen aber auch die weiblichen Se
xualpartner von Mannern mit AIDS und Kinder von 
Personen aus den genannten high risk-Gruppen er
kranken. Bei 6% der Patienten ist keiner der aufge
fiihrten Risikofaktoren nachweisbar32• 

Obgleich sporadische Hille von AIDS schon vor 
1981 bekannt waren, hat die Krankheit seither epide
mischen Charakter. In den USA und Puerto Rico wa
ren bis zum 02.09. 1983 insgesamt 2259 Falle bekannt, 
davon nur 58 (=3%) vor 198135• Gegenwartig verdop
peln sich die Fallzahlen alle sechs Monate35• 

An Darmveriinderungen wurden bislang beschrie
ben: 
• Lymphatisches Gewebe: Der Lymphozytengehalt 
der Peyer-Plaques und das Iymphatische Gewebe der 
Appendix waren bei Sektionsfallen vermindert32• In 
Jejunal- und Duodenalschleimhautbiopsien fand sich 
teils eine normale27, teils eine subtotal-atrophische 
Schleimhaut mit ma/3ig dichter Iymphozytarer Infil
tration27 oder unauffalligem Gehalt der Mukosa an 
Lymphozyten und Plasmazellenl5• Inwieweit diese 
Veranderungen der Grundkrankheit zuzuordnen oder 
durch Sekundarinfektionen zu erklaren sind, ist frag
lich; mindestens bei einem Teil der Falle bestand zu
gleich eine Kryptosporidien-Infektion (s. u.). Es ist si
cher davon auszugehen, da/3 das morphologische Bild 
- in erster Linie abhangig von Schwere und Dauer der 
Krankheit - zwischen Hyperplasie und Atrophie des 
Iymphatischen Gewebes variiert, wie dies auch von 
den Lymphknoten beim AIDS her bekannt istI4, 19,28. 

Bei systemischer Infektion mit Mycobacterium avi
um-intracellulare im Rahmen eines AIDS wurde ein 
dem M. Whipple ahnliches Schleimhautbild mit PAS
positiven Makrophagen in der L. propria beobachtet. 
Die Bakterien sind gro/3er als beim M. Whipple, kon
nen in der Blutkultur geziichtet werden und finden 
sich auch in den mesenterialen und systemischen 
Lymphknoten30• 

• Erosionen, Ulzera: Bei Zytomegalievirus-Infektio
nen konnen sich, u. U. vom Osophagus bis zum Ko
lon22,25,32, ulzerose Veranderungen finden. Die Ulzera 
konnen bakteriell oder mykotisch superinfiziert sein32• 

Auch eine Darmpeiforation (Jejunum, Zokum20a) 

kann sich anschlie/3en. 
• Kryptosporidiose: Kryptosporidien sind parasitare 
Protozoen, die im Magen-Darm-Trakt zahlreicher 
Tierspezies und auch des Menschen vorkommen und 
bei Tier und Mensch eine Enteritis hervorrufen kon
nenl6. Die winzigen Erreger haben einen Durchmes
ser von 2_415 (_616) /lm und sind rundlich-oval. Sie 
konnen im H.E.-Praparat nachgewiesen werdenI6,je
doch erfolgt die Sicherung der Diagnose elektronen
mikroskopischI5,36. Die verschiedenen Entwicklungs
stadien des Erregers (Trophozoiten, Schizonten mit 
Merozoiten, Makrogameten) dringen nur in den Biir
stensaum der Diinn- und Dickdarmepithelien und 
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nicht in die Zellen selbst ein 15, 16. Bei immunkompe
tenten (gesunden) Individuen konnen sie eine selbstli
mitierte kurzdauernde Diarrho hervorrufen 16; bei 
immundefizienten Patienten einschl. so1chen mit 
einem AIDS kann sich eine protrahierte schwere 
Durchfallserkrankung entwickeln15• Beim AIDS ist 
die Kryptosporidiose haufigI5, 16,28,32. Lichtmikrosko
pisch finden sich die Erreger an der Oberflache der 
Zotten und des Kryptenepithels. Die Mukosa kann 
ein Plasmazellinfiltrat enthalten32. 

• Kaposi-Sarkom: Ein generalisierter Befall des Ma
gen-Darm-Trakts durch ein Kaposi-Sarkom bei AIDS 
wurde von Reichert et al.32 beschrieben (Fall 5 ihrer 
Serie). Ein ausgedehnter Darmbefall wurde auch von 
Borchard13 mitgeteilt. Ein malignes Lymphom des 
Darms wurde m. W. beim AIDS bislang noch nicht 
beobachtet. 

Bei der Untersuchung bioptischer Gewebsproben 
und bei der Sektion von AIDS-Patienten soli ten 
wegen der ungekliirten, wahr cheinlich infektio en 
Atiologie beslimmle Vorsichtsregeln beachtet wer
den, urn eine Ubertragung des potentiellen Erre
gers zu verhindern32, 
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Pneumatosis cystoides intestinalis 

Synonyma 17,28 
Gaszysten des Darms; intestinales (interstitieIles, bul
loses) Emphysem des Darms; intestinale Pneumatose 

Definition 

Man ver teht unter "Pneumato is cystoides inte ti
nalis" das Vorkommen gas/wltiger Hohlriiwne in 
der Submukosa/ Subserosa verschiedener Ab-
chnitte des Magen-Darm-Trakts und/ oder des 

Netzes, de Mesenterium oder des Peritoneum 
parietale. 

Die Krankheit wird unter den Dunndarmerkran
kungen besprochen, da sie hier - nach anderen Stati
stiken allerdings im Kolon21 (s. u.) - besonders haufig 
vorkommt. 

Epidemiologie 
Die Krankheit ist selten. Bis 1972 waren uber 
1000 FaIle publiziert10b. Uberwiegend wird eine Be
vorzugung des miinnlichen Geschlechts angegeben 
(1,5-3: 1)16,28. Der Altersgipfelliegt zwischen 25 und 
6016,26 Jahren (12. Lebenstag bis 81. Lj)16. 

Klassifikation 
Man kann zwischen einem 
• primiiren (idiopathischen) Typ und einem 
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• sekundiiren (symptomatischen) Typ unterscheiden. 
Der sekundare Typ ist weitaus haufiger (85%)16. Von 
einer primaren Form sollte nach Filler nicht mehr ge
sprochen werden, da wohl immer eine Grundkrank
heit vorliegt und diese nur manchmal nicht gefunden 
wird oder bereits abgeheilt ist19. 

Nach dem Lebensalterkann man femer einen 
• infantilen Typ 33 (bei Neugeborenen, darunter haufig 
Fruhgeborenen, und jungen Sauglingen)24 und einen 
• Erwachsenentyp33 unterscheiden. ' 

SchlieBlich lassen sich nach der Lokalisation der 
Gasblasen folgende Formen abgrenzen: Submukoser, 
subseroser und gemischt submukos/subseroser Typ. 

Die verschiedenen Einteilungen uberschneiden 
sich teilweise. So ist der submukose Typ bei Kindem, 
der subserose Typ bei Erwachsenen haufiger 33• 

Atiologie, Pathogenese 
Die Ursachen sind nicht injedem Falle gleich. Wichti
ge Faktoren, die zur intramural en Gasbildung beitra
gen konnen, sind: 
• Mechanische Liision der Darmwand: Die Pneuma
tose ist gehauft bei gastrointestinaler Obstruktion (Py
lorusstenose durch peptische Geschwiire, Tumoren, 
Adhasionen, Darm- oder Magenvolvulus18, viszerale 
Sklerodermie25) und bei lokaler Schiidigung der Muko
sa, z. B. durch Sigmoidoskopie mit oder ohne Biop
siell oder durch zytostatische bzw. Steroidtherapie, z. B. 
bei kindlichen Leukamien oder nach Nierentrans-



plantation3o,32, Hierbei wirken offenbar ein Schleim
hautdefekt (als Eintrittspforte) und ein erhohter intra
luminaler Druck zusammen26. 1st die Pneumatose mit 
einem Volvulus des Diinn- oder Dickdarms kombi
niert, so kann es sich bei dem letzteren urn die Ursache 
oder die Folge der Pneumatose handeln 16,17,20,. 
• Gasiibertritt aus dem Mediastinum bzw. Peritoneum: 
Als wichtige Ursache beim Erwachsenen gilt das chro
nische Lungenemphysem -+ Ruptur von Alveolen 
-+ Pneumomediastinum -+ retroperitoneale Ausbrei
tung der Luft entlang den GefiiBen in die Darmwand. 
Diese Entstehungsweise der subserosen Pneumatose 
wurde in Leichenversuchen nachgewiesen27. 

• Bakterielle Gasbildung: Tierexperimentell laBt sich 
durch submukose Injektion bestimmter gasbildender 
Bakterien (z. B. E. coli, Enterobacter aero genes, 
Cl. perfringens) und durch intraperitoneale oder intra
murale Kontamination keimfrei aufgezogener Ratten 
mit Cl. perfringens eine intestinale Pneumatose erzeu
gen33. Wahrscheinlich entsteht die Pneumatose bei 
neonataler nekrotisierender Enterokolitis. bei schweren 
Enteritiden des Erwachsenenalters, bei ischiimischer 
Enteritis und bei hiimorrhagischem Darminfarkt auf 
diese Weisell ,17,26. Hier wirken offenbar ein lokaler 
Schleimhautdefekt und eine intramurale Gasbildung 
zusammen. 
• Die chemische Theorie 16 (gesWrte H+ -Ionenkonzen
tration des Darminhalts -+ Gasbildung in den 
LymphgefiiBen -+ Gasresorption durch die Mukosa) 
und die alimentiire Theorie 16 (tierexperimentelle Er
zeugung einer Pneumatose durch bestimmte Mangel
diaten) sind hinsichtIich ihrer praktischen Bedeutung 
fUr den Menschen ungeklart. 

Haufig spielen mehrere Faktoren in der Pathogene
se zusammen34. Ein Beispiel hierfiir ist die Pneumato
se bei jejunoilealem Bypass 12, 15,20,31 (I> S. 283): Mogli-
che Teilfaktoren sind hierbei ein iiberschieBendes 
bakterielles Wachstum in der blinden Schlinge20 (ex
zessive Gasbildung), ein rezidivierender Volvulus der 
ileosigmoidealen Anastomose20 (intraluminale Druck
steigerung) und ein intraluminaler Druckgradient zwi
schen Sigma (90 cm Wasser) und Ileum (20 cm Was
ser)12,15 -+ Dissektion der Wand im Anastomosenbe
reichl2. Bis zu 17% der Patienten mit intestinalem 
Bypass sollen eine Pneumatose entwickelnl5. 

Lokalisation 
Der Diinndarm (Jejunumr gilt als haufigste Lokalisa
tion, jedoch iiberwiegt in manchen neueren Statisti
ken das Kolon 21 • 

Weitere Lokalisationen sindl6 : Magen, Mesenteri
urn, Lymphknoten, Lig. falciforme, Lig. gastrohepati
cum, Zwerchfell, Gallenblase, Vagina und Harnblase. 
NatiirIich kann in den zuletzt genannten Fallen nicht 
mehr von einer Pneumatosis cystoides "intestinalis" 
gesprochen werden (stattdessen: "diaphragmatica, ve
sicae felleae, vaginae, vesicalis"). 
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Klinik 16,21,28 
Das klinische Bild variiert betrachtIich. Die Krankheit 
kann asymptomatisch oder unter den Zeichen eines 
Colon irritabile verIaufen. In anderen Fallen wird die 
Symptomatik durch schwere lebensbedrohliche Grund
krankheiten bestimmt. 

Morphologie 
Makroskopischl6,28 sind die (Pseudo-)Zysten diinn
wandig, sie liegen einzeln oder in Gruppen und messen 
wenige mm bis einige cm im Durchmesser. Sie liegen 
submukos und/oder subseros und neigen zur Ruptur. 
Manchmal ist die Schleimhaut honigwabenahnlich 
umgebaut. 

Mikroskopisch werden die Zellen teils von Endothe
lien (= erweiterte LymphgefaBe)22" teils von Bindege
webe der Submukosa/Subserosa ausgekIeidet. Haufig 
findet sich eine Fremdkorperreaktion mit zahlreichen 
Riesenzellen (I> Abb. 5.11 c auf S.306)16,28. Die Rie
senzellen solI en als Reaktion auf einen Austritt von 
Fettsubstanzen aus den LymphgefiiBen zustandekom
men22,. 

Verlauf, Komplikationen 
Der Veri auf wird in aller Regel von der Grundkrank
heit (z. B. obstruktives Lungenemphysem, Mesenteri
alinfarkt, Enteritis) gepragt, falls eine solche vorIiegt. 
3% der FaIle zeigen Komplikationen (Obstruktion, Blu
tungen, Darmpeiforationr. Auch ein Pneumoperito
neum kann vorkommenl8. Eine seltene und lebensbe
drohliche Komplikation der infektiosen Formen ist 
der Gasiibertritt in das I1ortadersystem I4,24. 

Prognose 
Auch sie hangt yom Vorhandensein und der Schwere 
einer Grundkrankheit abI6,21. Die nichtinfektiose 
Form wird heute erfolgreich mit mehrtagiger kontinu
ierlicher Sauerstojjbeatmung behandelt20b,21,22,28,29,32. 

Der Sauerstoff verdrangt den Stickstoff im arteriellen 
Blut teilweise und wird wahrend der anschlieBenden 
Gewebspassage weitgehend verbraucht -+ Absinken 
des Druckes im Kapillarblut -+ hoher Druckgradient 
zwischen dem Zysteninhalt und dem Kapillarblut -+ 

beschleunigte Resorption des Zysteninhalts22. 
Das in den Zysten enthaltene Gas (5-16% Sauer

stoff, 80-90% Stickstoff, 0,3-4% Kohlendioxid)16 
kann auch spontan resorbiert werdenI6•21 • Der Befund 
kann unbehandelt iiber langere Zeit stationiir bleiben 
oder voranschreiten16,21. 
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Traumatische Diinndarmverandemngen 

Sie treten bevorzugt im Kindesalter aufll. Meist han
delt es sich urn stumpfe Bauchtraumen, die im Rah
men von Verkehrsunfiillen entstehenl1 . Diinndarm
verletzungen sind relativ selten, da dieser Darmab
schnitt kompressibel und mobil ist17. Bezeichnender 
Weise erfolgen Rupturen daher am hiiufigsten im Je
junum nahe dem Treitz-Band und im distalen Ileum 
nahe dem Zokum, also in Abschnitten mit herabge
setzter Mobilitat17. Die Ruptur betrifft zuerst die Sero
sa, dann die Mukosa, zuletzt die Submukosa. Sie er
folgt am hiiufigsten antimesenterial. Risse in Nahe des 
Mesenterialansatzes sind seltener13• 

Kleine antimesenteriale Querrisse, die zu einer sich 
langsam entwickelnden Peritonitis fUhren, konnen 
auch durch abdominelle Bagatelltraumen verursacht 
werdenl9. 

Die Diagnose wird oft erst nach Stun den gestellt, da 
der Diinndarminhalt (v. a. aus den unteren Diinn
darmabschnitten) das Peritoneum anfangs weniger 
stark reizt als der saure Magensaftl1. U. U. gelingt es, 
die Perforation mit Blutung und Ubertritt von Darm
inhalt in die freie Bauchhohle durch eine Punktion 
oder kleine Inzision in Lokalanasthesie zytologisch zu 
sichem 11,13. 

Die Letalitiit ist hoch (bis 33%)13, jedoch schwan
ken die Angaben erheblich. Die Prognose hangt u. a. 
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davon ab, ob die Diagnose rechtzeitig gestellt wird 
und ob schwere traumatische Begleitveranderungen 
anderer wichtiger Organe bestehen 11,13,17. Posttrauma
tische Darmstrikturen konnen durch Wandhamatome, 
Adhasionen und Gefiil3verletzungen mit nachfolgen
der Fibrose zustandekommen22 • 

Iatrogene Darmrupturen - von manchen Autoren 
den nichttraumatischen Spontanrupturen hinzuge
rechnetl5,20 - konnen bei operativen Eingriffen, auch 
im Rahmen einer Laparoskopie bei bauchwandadha
renter Diinndarmschlinge16 oder durch einen Saugka
theter, hervorgerufen werden. 

Anhang: 
Nichttraumatische Diinndarmperforationen 

Sie wurden beschrieben bei: Strangulationsileus, Di
vertikeln, Fremdkorpem, M. Crohn, maligner atrophi
scher Papulose, Tuberkulose, Tumoren (auch Lym
ph omen), Amyloidose sowie nach Strahlen-, Steroid
und zytostatischer Therapiel5, 18,20(21. 

"Kalium_Ulkus,,12,21a,23,24 

Unspezifische Diinndarmulzera wurden nach Appli
kation diinndarmloslicher Kalium-Dragees, die mit ei
nem magensaftresistenten Uberzug versehen sind, be-



obachtet. Die Auflosung dieser Dragees kann im 
Diinndarm (meist im unteren Ileum), gelegentlich 
auch im Kolon (Zokum) umschriebene hamorrhagi
sche Infarkte, Ulzera (evtl. mit Perforation) und spater 
Darmstenosen hervorrufen. Als Ursache werden eine 
korrosive Wirkung hoher lokaler Kaliumkonzentra
tionen auf die Schleimhaut oder Venenspasmen mit 
Thrombose vermutet23 • Seitdem die Hersteller hoch
dosierter KCI-haltiger Praparate dazu iibergegangen 
sind, KCl in eine galenische Form zu bringen und da
mit seine Freisetzung iiber Stunden zu verzogern, sind 
Diinndarmulzera selten geworden. Es wird mit 
1,6-3,6 DiinndarmHisionen auf 1 Million Patienten
jahre gerechnetl4• 
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• Etwa die Hiilfte bis drei Viertel der klinisch diagno
stizierten Diinndarmtumoren sind maiigne10,52,53,132. 
• Der Altersgipfel aller Diinndarmtumoren zusammen 
liegt im 6.-7. Jahrzehnt52, 132, 135. Zwischen gut- und 
bosartigen Geschwiilsten bestehen keine sicheren Un
terschiede. Beide Geschlechter sind etwa gieich haufig 
betroffen 132,135. 

Mesenchymale Tumoren 

Leiomyom 
(ICD·O·DA M·8890/0) 

Das Leiomyom i t der hiiufigsle gutartige Dunn
darmtumor (bis ca. 40%)10,136. Innerhalb des Ma
gen-Darm-Trakt rangieren Jejunum und Ileum an 
zweiter Stelle der Haufigkeitsskala wobei das Jeju
num haufiger als das Ileum betroffen ist llo. 

73 der Leiomyome liegen extraluminal (subseros), 
16% intraluminal (submukos) (Abb.5.12c-e), die 
iibrigen extra/intramural bzw. intramural lO• 

V. a. die extraluminalen Tumoren konnen sehr groB 
werden, da sie spater als intraluminale Tumoren eine 
Darmstenose erzeugen. Sie sind meist gut begrenzt, 
rund oder gelappt, ohne abgrenzbare Kapsel. Die 
Schnittfliiche zeigt oft Nekrosen, Blutungen, Pseudozy-
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Tabelle5.19. Tumoren und tumoriihnliche Veriinderungen des 
Diinndarms. (WHO-Klassifikation von 1976152, ergiinzt durch 
weitere Literaturangaben) 

Tumoren Gutartig Bosartig 

.Mesenchymal *LeiomyomO 
*LeiomyoblastomO 

*Leiomyosarkomo 
Rhabdomyosarkom 120 

Epithelial 

Sekundar 

*Neurinomo 
*N eurofibrom( atose) 
*Ganglioneurom( ato-
se) 

Fibrom'O (Abb.5.12f) 
Myxom10 

*Lipom(atoset 

Hiimangiom( ato-
se)O 17a.,91, 112 

Hiimangioperizytom73 

LymphangiomO 
Glomangiom56 

Osteom"O 

Osteochondrom 110 

Osteofibrom 110 

*Adenomo 
*tubuliiro 

*villosO 

*tubulo-villosO 

Neurogenes Sarkom 

Fibrosarkom96 

Myxosarkom10 

Malignes fibroses Hi
stiozytom81 

Liposarkom 10 

Kaposi-Sarkom 13 a. 116 

Angiosarkom96 

Spindelzelliges, rund
zelliges, pleomorphes 
Sarkom120 

Malignes Mesenchy
mom121a 

*Maligne Lymphomeo 

* Adenokarzinomo 
*Muzinoses 
Adenokarzinomo 

*Siegelringzellenkarzi
nome 

*Undifferenziertes 
Karzinomo 

*Unklassifiziertes Kar
zinomo 

*Karzinoido 
*argentaffin° 
*nichtargentaffin ° 
*zusammengesetzt° 

* M etastasen ° 

Tumoriihnliche Veriinderungen 
*Hamartome: *Peutz-Jeghers-Polyp(oset 
*Juvenile(r) Polyp(oset 
*Heterotopien: Pankreas, Magen° (I> S.256) 
*"Adenom" der Brunner-Drusen (I> S.249) 
*Entziindlicher fibroider Polyp (eosinophiler 
granulomatoser Polyp)O (I> S. 302) 

* Benigner lymphoider Polypo (I> S. 301 u. 505) 
*Benigne lymphoide Hyperplasieo (I> S.301) 
*Lipohyperplasie der Ileozokalklappeo 
(I> S.316) 
Endometriose ° 

* Die mit einem Stern markierten Tumoren und tumorahnli
chen Veriinderungen sind im Text niiher besprochen 

° Die mit einem Kreis markierten Tumoren und tumoriihnli
chen Veriinderungen sind in der WHO-Klassifikation enthal
ten 

sten oder VerkalkungenlO• Mikroskopisch sind sie den 
Leiomyomen des Magens vergleiehbar. 

Intramurale Tumoren konnen eine Invagination 
hervorrufen, ulzerieren und zu Blutungen fUhren. Ex
traluminale Leiomyome neigen zur Nekrose mit "Ka
vemenbildung" und Blutung in die Darmliehtung69• 

Die Abgrenzung gegenuber einem Leiomyosarkom 
kann sehwierig sein (s. u.). 

Leiomyoblastom 
(lCD-O·DA M-8891/1) 

Morphologisch und hinsiehtlieh der Dignitiit bestehen 
keine Untersehiede gegenuber dem gleiehnamigen 
Magentumor ( I> S. 206). 

Leiomyosarkom 
(ICD-O-DA M-8890/3) 

Auf 2-3 Leiomyome entrallt ein Leiomyosarkom10. 
Das Leiomyosarkom bevorzugt das 5. und 6. JZ 34, im 
Kindesalter waren bis 1981 nur 7 Hille besehrieben14. 
Es ist bei Mannem haufiger als bei Frauen (1,5: W\ 
wird oft sehr groB (Durehmesser 2-32 em, im Mittel 
7,7 em)34 und fUhrt haufig zu sehweren intestinal en 
Blutungen10. Fur die mikroskopische Differentialdia
gnose gegenuber dem benignen Leiomyom ist - wie 
beim Leiomyosarkom des Magens (I> S. 207) - die 
Mitosezahl das wiehtigste KriteriumlO. 

Die Angiographie ist fUr die Diagnostik wertvoller 
als die Rontgenuntersuehung, da viele Tumoren extra
luminal waehsen34• 

Der Tumor breitet sieh vorwiegend lokal aus 
(-+Mesenterium, Peritoneum) und metastasiert nur 
selten in Lymphknoten und entfemte Organe (Leber, 
Lungenr. Seine Prognose ist wegen des oft niedrigen 
MaligniHitsgrades und der spaten Metastasierung re
lativ gunstig (Funfjahresuberlebensrate ca. 50%110). 
Sie ist am besten bei mehr als einjahriger Dauer der 
klinisehen Symptomatik, bei fehlenden Metastasen 
zum Zeitpunkt der Diagnosestellung und bei einer Tu
morgroBe unter 9 em Durehmesser34• 

Neurogene Tumoren 

Sie stellen in Obersiehtsstatistiken 3,2-6,4% der 
Dunndarmtumoren134• Als Ausgangspunkt wird ge
wohnlieh der Plexus myenterieus Auerbach angenom
men 134. Die Tumoren waehsen meist extraluminal 
(subseros) gegenuber dem Mesenterialansatz, seltener 
intraluminal oder intramural134• 

Der haufigste Typ ist das Neurofibrom (ICD-O-DA 
M-9540/0), gefolgt vom Neurinom (ICD-O-DA M-
9560/0). Paragangliom (ICD-O-DA M-8680/1) und 
Ganglioneurom sind selten134• Etwa 10% der Faile von 
Neurofibromatose v. Recklinghausen (ICD-O-DA M-
9550/1) zeigen aueh im Magen-Darm-Trakt neuroge
ne Tumoren, wobei der Magen mit groBem Abstand 
vor dem Dunndarm fUhrt134• Es gibt aueh eine seltene 
isolierte viszerale N eurofibromatose 110. 



der Ileozokalklappe. a 
sicht, b Liingsschnitt durch das Operationspraparat. Links je
weils Kolon, rechts Ileum. Klinisch: Darmstenose. c Jejunum, 
submukoses Leiomyom, Aufsicht. d Jejunum, submukoses/in
tramurales Leiomyom. Der Pfeil markiert die Aufsplitterung der 

Neurofibrosarkome stell en 0,6% aller Dunndarmtu
moren129,134. Neurofibrome entarten hfrufiger maligne 
als NeurinomelO• 

Hfrufigste Komplikationen sind Blutungen und Ileus 
(durch Invagination oder Tumorkompression )64,134. 

Mikroskopische Abgrenzung gegenuber Leiomyosar
komen (I> S.314). 
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f 
M. propria (m). Operationspraparat. e Jejunum, submukoses 
Leiomyom mit zahlreichen ektatischen GefaJ3en. Klinisch rezi
divierende Biutungen. H. E. 17 x. f Jejunum, subseroses Fi
bromo in = M. propria. H. E., ca. 4 X. t = Mukosa. Operations
praparat 

Beim M. V. Recklinghausen gibt es selten auch eine 
vaskuliire Neurofibromatose der Mesenterialgefiifte 
(Feyrter-Reubi)47, 117, die zu chronischer Mesenterial
arterieninsuffizienz fUhren kann28• 

• Ganglioneurome (ICD-O-DA M-9490/0) wachsen 
meist polypoid90, 130. Sie treten einzeln oder multi pel auf 
und bestehen histologisch aus lockerem Bindegewebe 



316 Jejunum und Ileum 

mit faszikuHiren neurofibrilHiren Strukturen, prolife
rierten Schwann-Zellen und eingestreuten Ganglien
zellen90, 130. Sie kommen vom Kindes- bis hohen Er
wachsenenalter vor (Durchschnittsalter 35 J.) und 
sind bei Frauen 2mal haufiger als bei Mannem130. Sie 
verhalten sich uberwiegend benigne130. 

Eine Sonderform ist die 
• intestinale Ganglioneuromatose (ICD-O-DA M-
9491/0) Sie tritt oft familiar auf und kann mit einem 
medullaren Schilddriisenkarzinom oder einem Phao
chromozytom (bzw. mit einer Hyperplasie des NNM) 
sowie mit Skeletanomalien ("maifanoider Habitus") 
kombiniert sein31,151 -+ Syndrom der "multiplen endo
krinen Neoplasie= MEN, 1jlp 2 b bzw. 1jlp 3"31 

([> Bd.3, KapiteI5). 
Mikroskopisch sind die Nerven und die Nervenple

xus (mukos, submukos, myenterisch und subseros, je 
nach Lokalisation) in Lippen, Zunge, Osophagus, 
Magen, Diinn- und Dickdarm sowie Appendix durch 
irregulare knotige Infiltrate aus Schwann-Zellen, Neu
riten und Ganglienzellen ersetzt31 -+ Ganglioneuroma
lose. Die Nervenstamme sind geschlangelt und ver
dickt -+ Neuromatose. Auch Pankreas und Gallenbla
se konnen beteiligt sein31 . 

Klinisch imponieren Obstipation und Diarrho31,151. 
Das Serum eines Patienten mit intestinaler Ganglio
neuromatose enthielt einen Nerven- Wuchsfaktor, der 
in der Zellkultur zu einer betrachtlichen Steigerung 
des Neuritenwachstums fiihrte42• 

Lipom( atose) 
(ICD·O·DA M-8850/0) 

• Solilare bzw. multiple Lipome sind haufig, v. a. im 
hoheren Lebensalter, und etwa zur Halfte klinisch 
stumm36• Etwa 90% liegen submukos -+ Gefahr der 
InvaginationlO. Blutungen und mechanischer Ileus 
sind seltener. Subserose Lipome konnen einen Volvu
lus erzeugenlO. Die Lipome messen bis zu 12 cm im 
DurchmesserlO. Mikroskopisch bestehen sie aus typi
schen univakuolaren Fettzellen. 
• Submukose, nodular-poly pose Dunndarmlipomato
se: Sie ist sehr selten und tritt segmental oder dif
fUs 36, 140 auf. Beide Geschlechter sind gleich haufig ver
treten, das Patientenalter liegt zwischen 20 und 88 J36. 
Annahemd jeder 2. Fall hat gleichzeitig eine Dunn
darmdivertikulose. Komplikationen sind Invagination, 
Torsion, Gangran und Ulzeration -+ Blutungen. Aus
nahmweise kann der gesamte Verdauungstrakt vom 
Osophagus bis zum Rektum beteiligt sein113. 

• Subserose segmentale Lipomatose (Nockemann
Oehmichen95): Hierbei wird der Diinndarm strecken
weise von einer breiten Fettgewebsschicht eingehiillt, 
die zwischen die Muskulatur eindringt und zur Atro
phie der Muskelfasem fiihren kann. Klinisch wird 
iiber uncharakteristische abdominelle Beschwerden 
geklagt. Bisher ist nur ein einzelner sicherer Fall be
kannt95. 
• Lipohyperplasie der Ileozokalklappe: Bei dieser in 
ihrer schweren Form relativ seltenen Veranderung ist 

das submukose Fettgewebe stark vermehrt, so daB die 
Darmwand verdickt und die Lichtung eingeengt istlO 

(Abb.5.12a u. b). Das Schleimhautepithel kann ulze
rieren. Das Fettgewebe hat keine Kapsel und geht flie
Bend in die Submukosa beidseits der Ileozokalklappe 
iiber6. 

In 31% der unausgewahlten Erwachsenen- und 
Kindersektionen besteht eine deutliche Fettgewebs
vermehrung der Ileozokalklappe mit einer Lippendik
ke von mehr als 7 (bis 17) mm68. Der Fettgewebsgehalt 
nimmt mit steigendem Lebensalter ZU68. Moglicher
weise sind Diabetiker aus noch ungeklarten Grunden 
haufiger betroffen68. Eine sichere Beziehung zum Kor
pergewicht oder zu einer allgemeinen Adipositas 
scheint nicht zu bestehen68. 

Ein mechanischer Ileus tritt gewohnlich erst dann 
ein, wenn ein ilealer Schleimhautprolaps hinzukommt 
(-+ Ileozokalklappen-Syndroml8• 

Malignes Mesenchymom 121 a 

(ICD-O-DA M-8990/3) 

Einzelfallbeschreibung. 60 j. Mann. 20 cm im Durch
messer groBer Tumor des Jejunum. 

Mikroskopisch Strukturen eines Fibro-, Leiomyo-, 
Chondro- und Osteosarkoms. Tod nach 15 Monaten 
trotz aggressiver chirurgisch-zytostatischer Therapie. 

Maligne Lymphome (UbersichtI43) 
(ICD-O-DA M-9590/3) 

In jiingerer Zeit ist es gelungen, zwei in vielerlei Hin
sicht grundlegend verschiedene Lymphomtypen ab
zugrenzen: 
• maligne Lymphome vom ostlichen (mediterranen) 
1jlp. Zusammen mit ihrer praneoplastischen Phase 
("Pralymphom"), die als diffuse Plasmazellinjiltration 
der Diinndarmmukosa imponiert, bilden sie den 
Komplex der "immunproliferativen Dunndarmerkran
kung" (Immunoproliferative Small Intestinal Dis
ease = IPSID54, 71, 109). Er kann mit oder ohne Bildung 
eines bestimmten Paraproteins einhergehen (alpha
Schwerketten-Krankheit; D 47300). 
• maligne Lymphome vom westlichen 1jlp. 

Immunproliferative Diinndarmerkrankung 
(diffuse Plasmazellinfiltration und Lymphom vom me
diterranen Typ mit oder ohne alpha-Schwerkettenbil
dung) 

Epidemiologie 
Diese Erkrankung ist eine " Third- World Lesion "71, die 
v. a. unter der durch einen niedrigen sozio-okonomi
schen Status und schlechte Umweltbedingungen bela
steten Bevolkerung der Entwicklungslander vor
komme l . Die Mittelmeer-Anrainer-Staaten des Na
hen Ostens und ihre unmittelbaren Nachbam (Syrien, 
Iran, Irak, Libanon, Israel) sowie die nordafrikani
schen Staaten (Algerien, Tunesien, Libyen, Marokko) 



sind besonders betroffen15,16,71. Ferner wurden FaIle 
aus Italien, Spanien, Pakistan, Bangladesh, Mali, 
Kambodscha, Jugoslawien, Argentinien, Nigeria, 
Siidafrika, Portugal, neuerdings auch aus' den USA 
und aus Finnland, beschrieben15• 

Der Altersgipfelliegt im 2. und 3. Lebensjahrzehnt15• 

Beide Geschlechtersind gleich haufig betroffen15, oder 
Manner iiberwiegen 71. Die FaIle im Kindesalter stellen 
9-33% der Gesamtzahl15• 

Atiologie, Pathogenese 
Zwei Ursachenkomplexe scheinen Bedeutung zu ha
ben71 : 

• Umweltfaktoren: Sie werden dadurch nahegelegt, 
daB die Krankheit in Bevo1kerungsgruppen mit nied
rigem sozio-okonomischem Status, schlechten hygieni
schen Verhiiltnissen und einem hohen Durchseuchungs
grad mit Parasitosen und kindlichen infektiosen Enteri
tiden besonders haufig auftritt. Ein bestimmter Erre
ger oder ein bestimmter alimentarer Faktor wurden 
jedoch bislang nicht als Ursache nachgewiesen . 
• Genetische Faktoren: Es wurden enge Assoziatio-

Immunproliferative Diinndarmerkrankung 317 

nen zwischen der Krankheit und HLA-A Ww19, HLA
B12 und HLA-A9 beobachtet. In einer afrikanischen 
Serie war die Blutgruppe B gehauft vertreten. Auch 
Chromosomenaberrationen wurden beschrieben71. 

KIinik15,71 

Am haufigsten lei den die Patienten unter einer chroni
schen DiarrhO mit Gewichtsverlust, Malabsorptionssyn
drom (Sekundarfolgen u. a. Aniimie infolge von Vita
min B12-, Folsaure- oder Eisenmangel) und Leib
schmerzen. 40% zeigen Trommelschlegelfinger15• Nur 
8% haben chirurgische Komplikationen wie Darmob
struktion, Invagination, Perforation (mit Fistelbil
dung?1) und Peritonitis. In 4-6% finden sich Odeme 
und ein Aszites. Eine Hepato- und/oder Splenomega
lie bzw. periphere LK-Schwellungen sind selten 15,71. 

Laborchemisch15,71 ist gewohnlich das Gesamtei
weiB im Serum vermindert, ebenso das Serum-Albu
min und der IgA-, IgG- und IgM-Spiegel. Beweisend 
flir die Krankheit, aber keineswegs immer vorhanden, 
ist der Nachweis der alpha-Schwerketten im Serum (Ta
belle 5.20 und Text weiter unten). 

Tabelle5.20. Stadien der Immunproliferativen Diinndarmerkrankung (IPSID = Immunoproliferative Small Intestinal Disease). 
(ModifIziert und erganzt nach Khojasteh et al. 71) 

Stadium KEnik Makroskopie Mikroskopie a-Ketten-
Krankheit 

Priilymphom Anhaltender oder episoden- Diffuse Verdickung der InfIltration der L. propria der Mu- HaufIg nach-
Friihphase hafter Durchfall, Gewichtsver- Schleimhautfalten (pflaster- kosa mit reifen Plasmazellen (vor- weisbar 

lust, Leibschmerzen, mit oder steinbild" oder diskrete Tu- herrschender Zelltyp), dazwischen 
ohne Trommelschlegel-Fin- morinfIltrate ). einige Lymphozyten, Makropha-
ger/ -Zehen. Mesenteriale LK ungleichfOr- gen sowie mailig reichlich Mast-
Rontgenologisch Sprue-ahnli- mig und maBig stark vergro- zellen und Eosinophile. 
ches Bild mit oder ohne Fal- Bert. Epithel intakt. Interepitheliale 
tenverdickung und multiplen Lymphozyten nicht vermehrt (da-
nodularen Defekten. durch klare DD gegeniiber Zoli-

akie!)15. 
Mesenteriale LK: maBig vergro-
Bert. Sinus und Markstrange von 
Plasmazellen infIltriert. 

Spatphase von Friihphase nicht unter- Von Friihphase nicht unter- Zunehmende Tiefeninvasion: zu- gelegentlich 
scheidbar scheidbar. mindest Submukosa mitbetroffen. nachweisbar 

Zunehmend Auftreten von "dys-
trophischen Plasmazellen" (unrei-
fer, hellere Kerne, Obergange zu 
immunoblastenahnlichen Zellen). 
Gewohnlich liegen die reifen Zel-
len nahe der Oberflache, die unrei-
fen mehr in der Tiefe. 
Kryptenepithel kann zerstOrt wer-
den= Obergang in Lymphom. 

Lymphom Anhaltende Diarrho, Leib- Solitare oder multiple um- TumorinfIltration der Darmwand selten nach-
schmerzen, Tumor, Gewichts- schriebene Tumoren. Darm- und/oder mesenterialen LK durch weisbar 
verlust, Erbrechen. wand verdickt, "pflasterstein- atypische Lymphornzellen. Lym-
Rontgenologisch infIltrierende bild", Ulzera, Stenosen, poly- phomtypen --+ Text. 
oder polypoide Darmtumoren, poide Veranderungen. Selten 
selten "endoexoenterische" mUltiple Knotchen oder mul-
Form mit Exkavation oder ex- tiple lymphoide Polypose. 
traluminalem Tumor. 
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Abb.5.13a-c. AIpha-Kettenkrankheit. a Schwache VergroBe
rung: Starke Schleimhautverdickung mit plumpen Zotten und 
erweiterten Krypten. Dichte Zellinfiltration der Mukosa (im 
Bild schwarz). H. E. ca. 10 x. b Starke VergroBerung: iiberwie
gend reifzellige Plasmazellinfiltration der L. propria. H. E. 

640 x . c Atypische Plasmazellen mit Destruktion des Krypten
epithels als wertvoller Hinweis auf die Malignitat des Prozesses. 
(AIle Abbildungen aus Asselah u. Asselah15, mit freundlicher 
Genehmigung der Autoren und des Verlages) 



Lokalisation 71 
Gewohnlich sind der 2.-4.Abschnitt des Duodenum 
und das obere Jejunum befallen. Ein ausschlie13licher 
Befall des Ileum oder des ganzen Darms ist selten. 
Noch seltener greift der ProzeB auf Magen oder Kolon 
tiber. Isolierter Magenbefall [> S.209. 

Der haufige Befall des Duodenum erlaubt in vielen 
Fallen die Diagnose aus der (moglich t weit distal 
entnommenen) Duodenal chleimhaut-Biop ie. 

Morphologie 
Makroskopisch und mikroskopisch finden sich die 
in Tabelle5.20 zusammengefaBten Veranderungen 
(Abb.5.13). 

Charakteristisch ist der mit zunehmendem Krank
heitsverlauf erkennbare Wechsel von einer reifen, mo
nomorphen und mehr diffusen Schleimhautinfiltra
tion (Abb. 5.13 b) liber eine zunehmend pleomorphe 
Infiltration auch der tieferen Schichten (zumindest 
der Submukosa) (Abb.5.13c) bis zur eindeutig neo
plastischen Infiltration im Rahmen des vollentwickel
ten Lymphomsl5. 

Elektronenmikroskopisch zeigen die atypischen 
Plasmazellen multiple Keme mit bizarren Kemfor
men und prominenten Nukleoli sowie erweiterte Zi
stemen mit groBen elektronendichten Korpem, die 
bei starker Vergrol3erung teilweise kristallinen Cha
rakter aufweisen 141. 

Bei den Lymphomen handelt es sich urn B-Lympho
me I2,15,71,78,93, am haufigsten urn B-immunoblastische 
Lymphome mit einem meist hohen Plasmazellanteil. 
Die Tumoren konnen Riesenzellen vom Stembergtyp 
enthalten und schwer klassifizierbar sein ("pieomorphe 
Lymphome"p9,94. 

Die initiale diffuse reifzellige Plasmazellinfiltration 
ist offenbar die erste Reaktion auf einen intestinalen 
Antigenstimulus und geht erst in einem zweiten 
Schritt aus der Pralymphom- in die Lymphomphase 
liber. DafUr spricht, dal3 ein Teil der initialen Faile 
durch Antibiotikatherapie in eine Remission gebracht 
werden kann (s. U.)15,20,71,78, 

Ubrige Organe 
Initial ist der Prozel3 auf den Darm beschrankt. In der 
Lymphomphase konnen Leber, Milz, periphere LK 
und viele andere Organe (z. B. Knochenmark, Nasen
rachenraum, Tonsillen, Magen, Kolon und Rektum) 
miterkranken 15. 

alpha-(Schwer-)Kettenkrankheit 
Nur etwa 20-69% der Falle von immunproliferativer 
Dunndarmerkrankung enthalten im Serum nachweis
bare freie alpha-SchwerkettenI5,109. Das Paraprotein 
wird von den Plasmazellen in der Dunndarmmukosa 
gebildetl5, die elektronenmikroskopisch den Plasma-
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zellen beim M. Waldenstrom ahneln123• Es besteht aus 
einem Teil des IgA-Molekiils und zwar aus einem Teil 
der H-Kette (Schwerkette) des alpha-Typs und dem 
Fc-Fragment. Das Molekulargewicht liegt zwischen 
29000 und 3500015. Das Paraprotein kommt aul3er im 
Serum auch im Speichel, Urin und Jejunalsaft der Pa
tienten vor. Die Jejunalschleimhaut bildet in der Ge
webekultur freie alpha-Ketten44• 

Die Tatsache, daB nur in einem Teil der FaIle das 
Paraprotein im Serum nachweisbar ist, kann mehrere 
Ursachen haben: Paraproteinbildung ohne Sekretion 
("nichtsekretorische Form der alpha-Kettenkrank
heit"j62, 108, 109; mangelnde Empfindlichkeit der N ach
weismethoden bei niedriger Serumkonzentration 15; 
zunehmende Entdifferenzierung der Plasmazellen 
beim Ubergang vom fruhen zum spaten Pralymphom 
und vom spaten Pralymphom zum Lymphom ([> Ta
belle 5.20)15,71. 

Oer Terminus "alpha-Kettenkrankheit" bezeichnet 
nur eine bioehemisehe Anomalie und nicht die 
morphologischen Eigenheiten (diffuse Plasmazell
infiltration, reif oder unreif; Lymphom) des 
Krankheitsprozesses. Das Fehlen von alpha-Ketten 
schliej3t die Diagnose einer morph%gise" faftbaren 
Darmerkranf..'Ung somit nicht aus. 

Differentialdiagnose 
Eine diffuse lymphoplasmozytoide Infiltration der 
Dunndarmmukosa kann auch im Zusammenhang mit 
anderen Defekten der Proteinbildung vorkommen 
(gamma-Schwerketten-Krankheit22 , monoklonale IgG
kappa- und IgA-kappa-Paraproteiniimie mit komplet
tem MolekUl 71 und Makroglobuliniimie Walden
strom71 ). Kurzlich wurde von Asselah et al. 16 gezeigt, 
dal3 der immunhistochemische Nachweis der J-Kette 
(positiv in allen 22 untersuchten Fallen) diagnostisch 
besonders wertvoll ist. 

Verlauf, Prognose 
In der Priilymphomphase konnen Antibiotikagaben 
langfristige Remissionen (bis zu 7 Jahren) bewir
ken11,IS,32,119. Ob es sich dabei urn echte Heilungen 
handelt, ist fraglich, zumal in den meisten Fallen spa
tere Rezidive beschrieben wurden. Ob es auch Spon
tanremissionen gibt, ist gleichfalls fraglich. Fur die 
Lymphomphase wird eine zytostatische und/oder 
Strahlentherapie empfohlen71 . Manche Autoren hal
ten sie auch schon beim Pralymphom fUr indiziertl5, 
obgleich dabei auch Verschlechterungen des Krank
heitzustandes beobachtet wurden20. Die mittlere Uber
lebenszeit vom Einsetzen der ersten Symptome bis 
zum Eintritt des Todes betragt bei der immunprolife
rativen Dunndarmerkrankung 2 Jahre und 7 Mona
te119. Langzeitverlaufe von 10 und mehr Jahren sind 
seltenl5. 



320 Jejunum und Ileum 

Intestinales Lymphom vom "westlichen Typ" 

Epidemiologie 
• Primare maligne Lymphome, bei denen der Darm 
den ersten (und vielfach im weiteren Verlauf auch den 
einzigen) Manifestationsort des Tumors darsteIlt, re
pdisentieren etwa 20-40% aIler primaren malignen 
Diinndarmtumoren 9,76 bzw. 16-50% der malignen 
Lymphome des gesamten Magen-Darm-Trakts20,80. 

• Sekundare maligne Lymphome, bei denen der 
Diinndarm im Rahmen einer generalisierten Lym
phomerkrankung mitbefallen ist, sind selten, wenn 
man die Ergebnisse von Routinesektionen zugrunde
legt (0,2%)20. Bei systemischer feingeweblicher Untersu
chung gastrointestinaler Gewebsproben von Lym
phomkranken sind sie wesentlich hiiufiger (7% fiir 
die Lymphogranulomatose, 26-28% fUr die Non
Hodgkin-Lymphome f6. 

Manner sind etwa doppelt so hiiufig betroffen wie 
Frauen. 1m Gegensatz zum mediterranen Lymphom 
liegt der Altersgipfel deutlich hi:iher (20-61, im Mittel 
41 Jahre). Eine spezifische geographische Verteilung 
oder ein bestimmter sozio-i:ikonomischer Hintergrund 
sind nicht bekannCl. 

Atiologie, Pathogenese 
Unbekannt. Allerdings weiB man, daB bestimmte 
Darmerkrankungen wie die Zoliakie, der malabsorpti
ve M. Duhring und der M. Crohn, aber auch verschie
dene Immundefektsyndrome, mit der Bildung malig
ner Lymphome einhergehen ki:innen (--+entsprechen
de Abschnitte dieses Bandes). Auch hierbei geht eine 
primar polyklonale Zellproliferation, die als Reaktion 
auf einen intestinalen Antigenstimulus betrachtet 
wird, sekundar in eine maligne Neoplasie iiber. 

Lokalisation 
1m Unterschied zum mediterranen Typ bevorzugt das 
Lymphom vom westlichen Typ das terminale Ileum. 

Morphologie 
Makroskopisch 39 wachsen die malignen intestinal en 
Lymphome 
• "aneurysmatisch ", d. h. mit diffuser Wandinfiltra
tion und aneurysmaahnlicher Verlangerung und Er
weiterung des befallenen Darmabschnitts, 
• "konstriktiv", d. h. zirkular, diffus-infiltrierend, 
meist auf kurze Segmente beschrankt, 
• polypoid, d. h. mit Vorwi:ilbung der Schleimhaut, 
meist breitbasig, solitar oder multipel ("Polyposis 
lymphomatosa") --+ Gefahr der Invagination, 
• ulzeros, d. h. als flach-erhabene, zentral dellenfi:ir
mig ulzerierte Tumoren. 

Mikroskopisch stellt die Lymphogranulomatose we
niger als 1 bis ca. 12% der primaren Diinndarmlym
phome76,92. Statistiken mit einem hohen Anteil an 
HodgkinfiiIlen miissen allerdings mit Reserve be
trachtet werden; sie beinhalten wahrscheinlich nicht 
wenige fehlinterpretierte Non-Hodgkin-Lymphome. 

Unter den Non-Hodgkin-Lymphomen sind solche 
mit niedrigem und hohem Malignitatsgrad etwa 
gleich haufig vertreten. Lymphoblastische, immunobla
stische, zentrozytisch/zentroblastische (einschl. des 
Bennett-Typs) und lymphoplasmozytoide Formen 
scheinen besonders haufig vorzukommen20,59,99. Sehr 
selten finden sich (auch beim mediterranen Typ15) tu
morfi:irmig wachsende Plasmozytome (bis 1981: 
20 FaIle45, 121). Henry u. Farrer-Brown60 geben einen 
ungewi:ihnlich hohen Anteil (39%) von Plasmozyto
men an den gastrointestinalen Lymphomen an; wahr
scheinlich sind darunter Immunoblastome und lym
phoplasmozytoide Lymphome enthalten. Maligne Hi
stiozytose und Mastzellenretikulose s. u. 

Veri auf, Prognose 
Alles in allem ist die Prognose der intestinalen Lym
phome schlecht, bedarf aber sicher unter Beriicksich
tigung des histologischen Typs und des Differenzie
rungsgrades noch genauerer Untersuchungen. 

Maligne Histiozytose (ICD·O-DA M-9720/3) 

Makroskopisch zeigt der befallene Diinndarmab
schnitt bei dieser Sonderform der malignen Lympho
me teils multiple Ulzera, teils eine rohrenformige 
Darmstenose mit verdickter Wand oder umfangreiche 
Tumormassen 33, 63,65. 

Mikroskopisch77 besitzen die Zellen ein breites, bei 
Giemsafiirbung mehr graues als blaues Zytoplasma 
und oft eingekerbte Keme mit zahlreichen, unregel
mal3ig begrenzten und gelagerten Nukleolen. Haufig 
ist eine Hamophagie (= Erythrophagozytose) durch 
die Tumorzellen nachweisbar. Dazwischen liegen 
PlasmazeIlen, Lymphozyten und Eosinophile. Die Tu
morzeIlen sind bei PAP-Technik oft Lysozym-, im 
Tupfpraparat auch unspezifische Esterase- und saure 
Phosphatase-positiv. Sie sind zytochemisch und im
munologisch als echte Monozytenderivate erwiesen65. 

Am hiiufigsten sind Lymphknoten, Leber, Milz und 
Knochenmark betroffen 148. Der Diinndarm ist nur bei 
jedem 5. Fall beteiligt148. Ob die Ansicht zutrifft, daB 
viele, wenn nicht aIle, FaIle von ulzeroser Jejuno-Ileitis 
(I> S. 241) durch eine maligne intestinale Histiozytose 
bedingt sind65, ist unbewiesen. Die maligne Histiozy
tose tritt bei Zoliakiepatienten bevorzugt au[3°,63,65 
(I> S,270), 

Die Prognose ist schlecht. In VerdachtsfiiIlen sollte 
unverziiglich laparotomiert, der betroffene Darmab
schnitt ausgiebig reseziert und eine zytostatische The
rapie angeschlossen werden63,65, 

Mastzellenretikulose (systemische Mastozytose) 
(ICD-O-DA M-9741/3) 

Ebenso wie Haut, Knochenmark, Leber, Milz, 
Lymphknoten und andere Organe kann auch der 
Diinndarm an dem ProzeB teilnehmen, Mehr als 
6 Mastzellen pro Gesichtsfeld bei starker Vergrofierung 
gelten als suspekt (normal: ca. 2 Zellen)133. Manchmal 
sind auch die Eosinophilen vermehrt49, und die 



Abb.S.14. a Polypoid gewachsenes Karzinoid des Jejunum 
(Mitte) mit weiteren kleinen Tumorknoten in der Schleimhaut 
(rechts) = Metastasen? multiples Karzinoid? b Zellnester des 
Karzinoids (im Bild dunkel) innerhalb der Mukosa (rechts oben 
und Mitte) und Submukosa (links unten). H. E. 17 x 

Schleimhautzotten konnen partiell oder subtotal atro
phisch sein (DD: Zoliakie)49,122. 

Ein Malabsorptionssyndram ist bei der systemischen 
Mastozytose jedoch selten. Seine Ursachen sind nicht 
befriedigend geklart 49, 122. 7% der Patienten haben 
Magenulzera als Folge der Hyperhistaminamie49,66,122; 
sie lassen sich mit HrRezeptor-Antagonisten erfolg
reich behandeln41,66, Ein Teil der FaIle geht spater in ein 
malignes Lymphom oder in eine Leukiimie (oft Mast
zellenleukamie) uber49,122. 

Akute Leukamien 
(ICD-O-DA M-9801/3) 

In 3-4% der akuten Leukamien ist der Dunndann 
mitbeteiligt61 . Bei einem 38jahrigen Mann wurde ein 
granulozytiires Sarkom (Chloram) des proximalen 
Ileum mehr als 3 Jahre vor dem Auftreten einer aku
ten Leukose beobachtee7• 

Epitheliale Tumoren 

Adenom 
(ICD-O-DA I> S.469) 
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Dunndannadenome sind selten. Relativ am haufig
sten sind unter ihnen tubulo-villose (Abb. 5.15) und vil
lOse Formen vertreten152• Villose Adenome zeigen in 
etwa 30 (28-35)% eine maligne Entartung 87,137, die 
yom fokalen Karzinom bis zum invasiven Karzinom 
mit Penetration der M. mucosae reicht. Sie sollten da
her operativ beseitigt werden, wobei ein ausreichend 
breiter gesunder Schleimhautsaum mitzuentfemen 
ist 87, 137. Die Kombination von Dunndannadenom 
und Kolon-Adenomatose bzw. Kolonkarzinom41 wur
de beschrieben. 

Karzinoid 
(ICD·O·DA M-8240/1) 

Epidemiologie 
In mehreren Sektionsstatistiken wurden fUr die gastro
intestinalen Karzinoide Haufigkeiten von 0,08-1,36% 
ermittele3,82. Die hochsten Zahlen stammen aus be
sonders sorgfaltigen und systematischen Untersu
chungen, weswegen sie der Wahrheit am nachsten 
kommen durften. Die Priivalenz ist daher mit etwa 
11-14/1000 anzunehmen, also ungewohnlich hoch. 

Die Inzidenz betragt nach je einer groBen amerika
nischen50 und schwedischen23 Statistik ubereinstim
mend 16 Fiille/Jahr/1 Million Einwohner. Da biopti
sche Untersuchungen nur klinisch manifeste oder bei 
anderen Grundkrankheiten zufallig entdeckte Karzi
noide (z. B. Appendixkarzinoide bei akuter Appendi
zitis) erfassen, sind diese Zahlen nur bedingt zuverlas
sig und liegen wahrscheinlich zu niedrig. 

Das Durchschnittsalter der Patienten mit einem 
Diinndarm-Karzinoid betragt etwa 60 Jahre50, das Ge
schlechtsverhiiltnis m:w= 1,33: 135,5°. Karzinoide (auch 
maligne Fonnen) kommen selten auch schon im Kin
desalter vor23,35,50. 

Atiologie, Pathogenese 
Hieriiber ist nichts Genaues bekannt. Vielleicht spie
len in bestimmten Fallen genetische Faktoren eine 
RoUe, da Karzinoide auch beim MEN-Syndrom 
(I> Bd.3, Kapitel 5) vorkommen58• 

Hyperplasien der EC-Zellen ·als moglicher Aus
gangspunkt einer spateren Geschwulstbildung sind 
kaum bekannt58 • Das Vorkommen multizentrischer 
kleiner Dunndannkarzinoide (z. B.65a) legt allerdings 
nahe, daB Karzinoide aus einer Hyperplasie von EC
Zellen hervorgehen konnen. Fur den Magen ist dies 
als sicher anzunehmen (I> S. 213). 
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Abb.5.15. a Tubulo-viIloses Adenom des Ileum. Aufsicht von 
schrag oben auf das Operationspraparat. Unten unauffallige 
Diinndarmschleimhaut der Basis. b Ausschnitt aus dem Ade
nom (rechts). Unauffallige Schleimhaut der Umgebung (links). 
Die Basis des Adenoms ist im Bild nicht enthalten. H. E. 17 x 

Matrix, Histogenese 
Fur die Dunndarmkarzinoide werden zwei M6glich
keiten diskutiert: 
• Neuroektodermale Herkunftaus APUD-Zellen; die
se sollen ihrerseits von neuroendokrin programmier
ten Ektoblasten (Ektodermzellen) abstammen, we1che 
wahrend der Ontogenese in den sich entwickelnden 
Darm einwandern10I ,102. Karzinoide gehen vielleicht 

nicht nur aus den EC-Zellen der Lieberktihn-Krypten, 
sondern auch aus frei in der L. propria liegenden EC
Zellen hervorl28 (I> S. 335) . 
• Entodermale Herkunft (?): Hinweise auf diese Ma
trix ergeben sich aus elektronenmikroskopischen Un
tersuchungen 131. 

Lokalisation 
In Sektionsstatistiken fUhrt der Dunndarm unter allen 
Lokalisationen mit ca. 80% bei weitem23,74. In klini
schen Statistiken ist er aus den oben genannten Grun
den mit etwa 30% 74,84b viel seltener vertreten. 

Innerhalb des Dunndarms ist das Ileum (v. a. des sen 
terminaler Abschnitt) etwa 6-11mal hiiufiger betrof
fen als das Jejunum50,72 und etwa 12-25mal haufiger 
als das Duodenum23, 72, 117 a, 153. 

Morphologie 
Makroskopisch (Abb.5.14a) ist das Dunndarmkarzi
noid in der Regel gut begrenzt und miGt 1-3 cm im 
Durchmesser; uber 70% sind nur hirsekorn- bis lin
sengro1348• Die Schnitifliiche ist meist gelb bis gelbgrau. 
Uber die Halfte wachst breitbasig-polypoid55. Gro13e 
Tumoren k6nnen ulzerieren46• Eine Bindegewebsver
mehrung in der Umgebung kann zur Raffung der 
Darmwand und damit zur Faltenbildung und Abknik
kung des Darmrohrs fUhren (s. u., wichtig fUr die 
R6ntgendiagnose )46. 

Etwa 10-30% (0,1-37%) der Dunndarmkarzinoide 
sind primiir multipe[2I,48,5o, 72,153. 1m Einzelfall kann die 
Entscheidung daruber, ob primar-multiple Karzinoi
de oder Karzinoidmetastasen eines einzigen Primartu
mors voriiegen, sehr schwierig und bei morphologi
scher Identitat unmoglich sein 115,146 (Abb. 5.14a). 

Mikroskopisch (Abb.5.14b) lassen sich die 5 Typen 
nach Soga u. Tazawa unterscheiden (I> Band 3, Kapi
tel 5). Der Gehalt an argentaffinen (20-74, Mittel: 
59%), argyrophilen (11-64, im Mittel 28%) und nicht
versilberbaren (5-37, im Mittel 13%) Zellen variiert 
von Tumor zu Tumor 84• Es gibt auch insgesamt nicht
reaktive Tumoren139. Manche Karzinoide bilden 
Schleim. der teils in Drtisenlichtungen, teils ins Inter
stitium abgegeben wird. Die schleimhaltigen Tubuli 
werden von argentaffinen Zellen ausgekleidet, die 
manchmal nebeneinander Schleimtr6pfchen und ar
gentaffine Granula enthalten (gleiche Stammzelle der 
schleimbildenden und argentaffinen Zellen?). "Am
phikrine" Becherzellkarzinoide wurden zwar im Duo
denum, bisher aber nicht im Jejunum oder Ileum be
schrieben 111. 

Karzinoid-Syndrom 
Viele enterale Karzinoide sind klinisch stumm und 
werden zufallig bei der Operation oder Sektion ent
deckt. Andere rufen lokale Komplikationen hervor 
(s. u.). Ein Karzinoidsyndrom (Flush, rechtsseitige En
dokardfibrose, Hyperperistaltik und Diarrh6) findet 
sich bei ca. 10-40% der Patienten mit einem Dunn
darmkarzinoid38, 138, 153. Es entwickelt sich meist erst 
dann, wenn Leber-, Lungen-, Ovarial- oder Herzmeta-



stasen vorliegen, so daB groBere Wirkstoffmengen in 
den Kreislauf gelangen. Ein Karzinoidsyndrom kann 
jedoch auch bei Dtinndarmkarzinoiden auftreten, die 
lediglich regionare Lymphknotenmetastasen oder ex
trahepatische intraabdominelle Metastasen besitzen, 
vermutlich infolge direkter Drainage in den groBen 
Kreislauf44a. AuBer Serotonin konnen Kallikrein, 
Histamin, Substanz P, Prostaglandine, Noradrenalin 
und Dopamin gebildet werden51. 74. 75, 104. 

Atypische Karzinoidsyndrome 
Sie treten in zwei Varianten auf: 
• Histologisch typisches Karzinoid'/. klinisch bzw. bio
chemisch atypisches Karzinoidsyndrom: Beispiel sind 
Dtinndarmkarzinoide mit Choriongonadotropinbil
dung, Gynakomastie und Priapismusl24. 
• Klinisch typisches Karzinoidsyndrom!. "atypischer" 
Tumor ( = kein Karzinoid): Diese Falle zahlen zu den 
paraneoplastischen Endokrinopathien. Beispiele sind 
Karzinome des Bronchus, des Pankreas oder Magens, 
der Gallenwege oder Leber 58. 

Beurteilung der Dignitat: Benignes oder malignes 
Karzinoid? 
Die Unterscheidung ist zytologisch nicht zuverHissig 
moglich5o,58. Die tiblichen Kriterien wie zellulare Ana
plasie und Mitosefrequenz lassen weitgehend im 
Stich. Beweisend ist allein die Metastasierung;sie kor
reliert stark mit dem Grad del' Fliichen- und Tiefenaus
breitung55 : 

In der Serie von Hajdu et a!. 55 hatten 89% der 
Diinndarmkarzinoide mit einer Tiefeninvasion 
von mindesten der halben Darmwand odeI' mit ei
nem Durchmesser tiber 2,5 cm metastasiert. Klei
nere Karzinoide wie en niemal Metastasen auf. 

Da 60% der Karzinoide zur ersten Gruppe zahl
ten, bedeutet dies, daB eMa jedes zweile Diinn
darmkarzinoid maligne war. 

Ausbreitung, Komplikationen 
• Mesenterialfibrose: Karzinoide erzeugen eine leb
hafte fibroplastische Reaktion, wenn sie die Serosa er
reichen. Folge der Mesenterialfibrose ist eine ziehhar
monikaartige Raffung del' Diinndarmwand -> mecha
nischer Ileus und ischiimische Darmgangriinl45 • Die 
letztere wird durch eine zusatzliche Elastikavermeh
rung der Mesenterialarterienwande begtinstigtl06,145. 
• Weitere Komplikationen: Retroperitoneale Fibro
se89, Tumorperforation und -blutungen, Kombination 
mit anderen malignen Tumoren, meist des Magen
Darm-Trakts (31-47%)40. 
• Lymphknotenmetastasen in der Mesenterialwurzel 
konnen zu Volvulus und Mesenterialgefiifiverschliissen 
fiihren38,88. 
• Femmetastasen finden sich am haufigsten in der 
Leber (37% zum Zeitpunkt der Diagnose138). Raritat: 
550 g schwere, 12,5 x 6,4 x 10,5 cm groBe, zentral ne-
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krotische und pseudozystische Lebermetastase eines 
multizentrischen Ileumkarzinoids (3 kleine Tumoren 
von 0,8, 0,7 und 0,3 cm Durchmessert5a. Weitere be
troffene Organe sind die Ovarien (Erstoperation als 
"primares" Ovarialkarzinoid moglich), selten extraab
dominelle Organe, z. B. Pleura, Knochenmark, Lungen 
etc.J8,88. Die Metastasen in Lymphknoten und Leber 
konnen verkalken oder verknochemI8 ,32a,103. 

Verlauf, Prognose 
• Fiinfjahresiiberiebensrate: Sie betragt bei den ope
rierten Dtinndarmkarzinoiden 25-64% 17,19,50.53,138 und 
nimmt verstandlicher Weise von den Fallen mit lokal 
begrenztem Tumor tiber diejenigen mit regionaren 
und Fernmetastasen ab: 75% -> 59% -> 19%50. 
• Sonstige prognostisch wichtige Faktoren: Neben der 
eben erwahnten Tumorausbreitung sind von Bedeu
tung: die Tumorgrofie, der histologische Typ und das 
Lebensalter. Bei Tumoren unter 2,5 cm Durchmesser 
soll die Prognose deutlich besser sein55 (100% Ftinf
jahresuberlebensrate bei Durchmesser unter 
0,5 cm149). Strodel et a1.138 fanden allerdings eine glei
che Prognose bei Tumoren unter und tiber 2 cm 
Durchmesser. Die Prognose ist ebenfalls besser bei 
Patienten VOl' dem 60. Lj.149. Sie verschlechtert sich in 
folgender Reihenfolge del' histologischen DifJerenzie
rung (in Klammer jeweils mittlere Uberlebenszeit in 
Jahren): MischtypA und C (4,4J.), TypA (2,9J.), 
Typ B (2,5 J.), Mischtyp A und B (2,3 J.), sonstige 
Mischtypen (im Mittel 1,4 J.), Typ C (0,9 J.) und Typ D 
(0,5 Jahre)67. Die letztgenannten Zahlen beziehen sich 
auf Untersuchungen an 138 Karzinoiden verschiede
ner Lokalisation, darunter 52 Dtinndarm- und 43 Kar
zinoiden unbekannter Lokalisation. 
• Therapie: Die Dunndarmkarzinoide sollten radikal 
operiert werden (Segmentresektion mit Entfemung 
der regionaren LK und zugehorigen Mesenterialwur
zel)I04,138. Beim Karzinoidsyndrom sollen der Primar
tumor und moglichst viele Metastasen (auch Leber
metastasen) entfemt werden -> Verkleinerung der Tu
mormasse -> oft jahrelange Symptomfreiheit40,74, 104. 
Danach kann die Krankheitsdauer viele Jahre, ja 
Jahrzehnte betragen58. Bei ausgedehnten Lebermeta
stasen kann eine Embolisation der A. hepatica 86 oder 
Katheterisierung del' A. hepatica mit Zytostatika-Pelfu
sion138 erwogen werden. Als wirksame Zytostatika 
kommen Adriamyzin, Streptotozin und DITC in Be
tracheo. 

Karzinom 
(ICD·O·DA M·8010/3) 

Epidemiologie, Klinik 
Das primare Karzinom des Jejunum und Ileum ist sel
ten. Es stellt etwa 30% (im Jejunum 42%, im Ileum 
20%) der malignen Dtinndarmtumoren17,26. Kolon
karzinome sind 40- bis 60mal hiiufiger25. Beide Ge
schlechter sind gleich haufig betroffen25.29, der Alters
gipfelliegt im 6.-7. JZ.29 Bis 1975 waren nur 5 Patienten 
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nom des Jejunum. Operationspraparat. b Polypoid gewachse
nes Adenokarzinom des Jejunum mit breiter Invasion des mes-

8 x. cAdenokarzinom des Jejunum, G1/G2 
d Muziniises Adenokarzinom des Jejunum. H. E. 140 x 



unter 20 Lj bekannt Giingster Patient: 3,5 J.)142. Das 
Diinndarmkarzinom manifestiert sich am haufigsten 
durch eine komplette oder inkomplette Dannobstruk
lion (75%) oder durch uncharakteristische Leib
schmerzen (56%?5. In 25% la13t sich ein abdomineller 
Tumor tasten35. 

Atiologie, Patbogenese 
Hieriiber ist wenig bekannt. Die geringe Haufigkeit 
der Diinndarmkarzinome wird in erster Linie auf im
munologische Schutzmechanismen, aber auch auf me
chanische Ursachen (rasche Dunndannpassage der 
mit der Nahrung aufgenommenen Substanzen) und 
auf eine geringere Stoffwechselaktivitiit der Dunndann
Bakterienflora zuriickgefiihrt83 . 
• M. Crohn: "Crohn-assoziierte" Karzinome werden 
fast ausnahmslos in entziindlich erkrankten Darmab
schnitten beobachtet (I> S.406) und sind etwa 
1000mal haufiger als bei zufalliger Koinzidenz zu er
warten ware97• Ihre Entstehung wird auf die Fehlrege
neration durch den chronischen Entziindungsproze13 
und auf die gestorte Dannpassage (-+ vermehrter 
Kontakt der Schleimhaut mit karzinogenen Substan
zen) bezogen83. 
• Zoliakie I> S. 273 

Lokalisation 
Das "gewo~nliche" (de novo-) Karzinom bevorzugt das 
Jejunum10,2,,26 (etwa im Verhaltnis 2: 1)29, das Crohn
assoziierte Karzinom das Ileum 97. Primare Multiplizi
tat ist extrem selten 144.147. 

Morphologie 
Makroskopisch wachs en etwa 80% der Karzinome des 
Jejunum/Ileum anuliir-konstriktiv (Abb.5,16a), die 
iibrigen 20% iiberwiegend polypoid (Abb.5.16b)25. 
Flach-infiltrierende Karzinome, die friihzeitig auf das 
Mesenterium iibergreifen, sind selten 10. 

Mikroskopisch handelt es sich zumeist urn maBig, 
seltener urn hoch oder niedrig differenzierte Adeno
karzinome 35 (ICD-O-DA M-8140/3) (Abb.5.16c) nur 
gelegentlich mit nennenswerter Schleimbildung 
(ICD-O-DA M-8480/3)10 (Abb,5.16d). Aile iibrigen 
Varianten (Plattenepithelkarzinome = ICD-O-DA M-
8070/3, Adenoakanthome = ICD-O-DA M-8570/3, 
mukoepidennoide Karzinome = ICD-O-DA M-
8430/3) sind selten10.24, AIs RariUiten wurden hochdif
ferenzierte Adenokarzinome des Diinndarms mit lyso
zymhaltigen neoplastischen Panethzellen bes.chrie
ben84a.114. Adenokarzinome des Diinndarms k6nnen 
auch argentaffine Zellen bzw, Zellen mit neurosekre
torischen Hormongranula und Zellen mit Zymogen
granula enthalten84b. 

Schleimbildende Diinndarmkarzinome sind v. a. in 
Neuseeland, weniger in Schottland und Australien, 
haufige Tumoren bei Schafen133, ohne daB man die 
Ursachen hierfiir kennt. Bei der Ratte sind muzin6se 
Karzinome dagegen seltenl50, 
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Verlauf, Komplikationen 
• Mechanischer (Sub-)Ileus: Er ist haufig, was sich aus 
dem hohen Anteil (ca. 80%) zirkuliir-stenosierend 
wachsender Tumoren erklart25 (s,o.). Polypoide For
men k6nnen durch Invagination zum Ileus fiihren 10. 

• Manifeste oder okkulte Darmblutungen kommen bei 
40% der Patienten vor25. 
• Peiforation: Seltene Komplikation. 
• Malabsorptionssyndrom: Auch beim nicht Crohn
assoziierten Karzinom kann ein Malabsorptionssyn
drom vorhanden sein (nach25 in etwa 5%). Soweit es 
sich urn eine dem Karzinom vorausgehende St6rung 
handelt, stellt sich die Frage nach einem Kausalzu
sammenhang zwischen Zoliakie und Adenokarzinom 
des Jejunum/Ileum (I> S. 273). 

Ausbreitung 
Die jejunoilealen Karzinome metastasieren haufig in 
die regioniiren mesenterialen Lymphknoten, femer in 
die Leber, in das Peritoneum, Retroperitoneum und in 
andere Organe (z. B. Cervix uteri, Haut)25. AIs Raritiit 
wurden verkalkende Metastasen eines jejunalen Ade
nokarzinoms beschrieben 118. 

Prognose 
Die Fiinfjahresiiberlebensrate der operierten Patien
ten liegt urn 20_30%25,26. Sie hiingt v.a. davon ab, ob 
LK-Metastasen vorlagen (55% der FaIle ohne LK
Metastasen gegeniiber nur 12% bei nachgewiesenen 
Metastasen)25. Auch der Grad der Tiefeninvasion 
scheint - ahnlich den Verhaltnissen beim kolorektalen 
Karzinom, I> S. 494 - die Prognose zu beeinflussen25. 
Dagegen ergab sich kein Zusammenhang zum histo
logischen DifJerenzierungsgrad und zur TumorgrojJe 25 • 

Sekundare Tumoren (Metastasen) 
(ICD-O,DA M-8000/6) 

Der Diinndarm ist nur selten Sitz von MetastasenlO, 

wenn man von der peritonealen Aussaat bei vielen 
intraabdominellen Tumoren absieht. Am hiiufigsten 
metastasieren Karzinome des Magens, des Kolon, der 
Lunge, Mamma, Ovarien, Nieren, Nebennieren und 
des Uterus in die Diinndarmwand10. Schleimhautme
tastasen sind selten 10. Auch eine blutende Choriokarzi
nommetastase im Jejunum wurde beschrieben85. 
Sog. Pseudomyxoma peritonei, I> S. 566. 
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Tumorahnliche Veranderungen 

Peutz-Jeghers-Syndrom (pigmentflecken-Polypose) 
(ICD-O-DA M-7563/0) 

Definition 

Das Peutz-Jeghers-Syndrom umfa/3t folgende 
Trias: 
• Mukokutane Pigmentflecken (mit Beteiligung 
von Lippenrot und Wangenschleimhaut) 
• Gastrointestinale Polypose (charakteristischer hi
stologischer Polypentyp) 
• Hereditiires Auftreten 

Epidemiologie 
Die Krankheit ist selten. Bis 1971 waren etwas mehr 
als 300 FaIle19, bis 1980 ca. 600 PaIle 23 veroffentIicht. 
In Japan wurden zwischen 1961 und 1974 222 FaIle 
beobachtet26• 

Das weibliche Geschlecht iiberwiegt geringfiigig 
(1,13: lf6. Die Krankheit wird am haufigsten im 3. Le
bensjahrzehnt diagnostiziert26• 

Abb.S.17. Peutz-Jeghers-Polyp 
des Jejunum (Operationsprapa
rat). Beachte die charakteristi
sche feinzottige Aufsplitterung 
der Polypenoberflache mit 
baumartiger Aufzweigung der 
M. mucosae bis unter das Ober
flachenepithel. H. E. ca. 10 x 
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rna-pheochromocytoma syndrome. Am J Gastroenterol 65: 
249-257 

152. WHO (1976) Histological typing of intestinal tumours. Geneva 
153. Zakariai YM, Quan SHQ, Hajdu SI (1975) Carcinoid tumors of 

the gastrointestinal tract. Cancer 35: 588-591 

Atiologie, Pathogenese23,25 

Aufgrund der bekannten Stammbaume nimmt man 
einen autosomal-dominanten Erbgang an. Syndrom
trager konnen bis zu 50% befallene Nachkommen ha
ben. Sporadisches Auftreten wird eher auf eine unvoll
standige Untersuchung aller Familienmitglieder als 
auf Mutationen zurUckgefiihrt. 

Klinik, Morphologie 
• Pigmentflecken 26 : Sie sind flach, dunkelbraun oder 
schwarz und im wesentlichen symmetrisch angeord
net. Man findet sie an den Lippen und perioral (94%), 
in der Wangenschleimhaut (66%) und an den dista/en 
Gliedmaj3enabschnitten (Arme: 74%, Beine: 62%), 
aber auch an anderen Stellen (21 %). Die Unterlippe 
und die Beugeseite der Endphalangen sind bevorzugt. 

Mikroskopisch enthalt v. a. das Stratum spino sum 
vermehrt Melanin und Melanozyten. 1m spateren Le
ben konnen die Pigmentflecken abblassen. Weniger 
aIs 5% der Peutz-Jeghers-Patienten zeigen keine ab
norme Haut- oder Schleimhaut-Pigmentierung15a• 

• Polypen: Sie sind am haufigsten im Diinndarm 



330 Jejunum und Ileum 

(64-96%: Jejunum: 43-64%, Ileum: 33-53%) femer 
im Magen (24-49%), im Kolon (29-53%) und Rektum 
(24-32%) lokalisiert26. Grundsatzlich konnen sie iiber
all zwischen gastroosophagealem Ubergang und 
Anus vorkommen21,25. Kleinere Polypen sind breitba
sig, grol3ere gestielt26. 

Mikroskopisch (Abb.5.17) findet sich eine baumar
tig auJgesplitterte und verzweigte M. mucosae, die von 
Mukosa mit Zylinderepithelien, Becherzellen, Pa
neth- und argentaffinen Zellen bedeckt wird21 . Die 
Drusen konnen zystisch erweitert sein. Die Panethzel
len gel ten als wichtiges Unterscheidungsmerkmal ge
genuber adenomatasen (neoplastischen) Polypen der 
Dunndarmschleimhaut21 • Es soli jedoch auch Polypen 
geben, die von Adenomen des Magens oder des Ko
Ion nicht zu unterscheiden sind21 . Gewohnlich finden 
sich 10-20 Polypen injedem betroffenen Segment des 
Magen -Darm-Trakts26. 

Eine maligne Entartung von Peutz-Jeghers-Poly
pen ist sehr seltenl 2,22,24,26 (unter 1 % der Falle26) und 
widerspricht ebensowenig wie bei den hyperpla
siogenen Polypen des Magens der Ansicht, daB der 
Peutz-Jeghers-Polyp ein Hamartom und nicht ein 
neoplastischer Polyp ist. 

ErhOhte MitoseJrequenz, he/er%pe Drusen in del' 
Mukosa (Fehldeutung als Invasion der M. muco
sae durch ein Karzinom) und Kernhyperehromasie 
sind beim Peulz-Jeghers-Po/ypen keine Kriterienfor 
Malignitiit 11 ,13,14,26 und erklaren, warum fmher bis 
zu 20% der Polypen falschlich als maligne entartet 
angesehen wurden l4 . 

Kombination mit malignen Tumoren 
Andererseits unterliegt es keinem Zweifel, dal3 Ma
gendarmkarzinome beim Peutz-Jeghers-Syndrom 
(2-3% der Falle)13, 14, 18,26 iiberzufiillig gehauft vorkom
men. Moglicherweise sind Magen und Duodenum be
sonders gefiihrdet17. Auch andere Karzinome (Ovar, 
speziell Granulosa-Thekazelltumoren; Leber, Gallen
blase, Pankreas, Lunge, Mamma und Uterus) sowie 
gutartige extraintestinale Tumoren (z. B. Mamma, 
Ovar) wurden beim Peutz-Jeghers-Syndrom beschrie
benI2,20,21,26. Es ist eine offene Frage, ob bzw. in wel
cher Weise das Peutz-Jeghers-Syndrom zur Karzi
nomentstehung aul3erhalb seiner Polyp en dis po
niert21,26. 

Verlauf, Komplikationen 
• Invagination: Sie ist die wichtigste und emsteste 
Komplikation und wurde in der japanischen Serie bei 
95% der Patienten beobachtet26. Sie ist hiiufig multipel, 
kann rezidivieren und lOst sich gewohnlich spontan 13. 
Eine chirurgische Intervention sollte daher sorgfiiltig 
iiberlegt werden13• Von japanischen Autoren wird sie 
zwingend gefordert26 (s. u.). 
• Sonstige Komplikationen: Hierzu rechnen manifeste 
und okkulte Darmblutungen und die oben erwahnte 
seltene maligne Entartungl6• 

• Spontanri1ckbildung: Manchmal bilden sich Poly
pen spontan zuruck und verschwinden vollig 26. Um
gekehrt sind scheinbare Rezidive gewohnlich durch 
die Vergrol3erung bereits vorhandener Polypen verur
sachtl6. 

Prognose, Todesursachen 
Todesfiille vor dem 30. Lj sind in der Regel durch un
mittelbare Polypenkomplikationen (42%: Invagination, 
Blutungen), Todesfiille nach dem 30. Lj durch maligne 
Tumoren (60%) bedingt26. Nach Utsunomiya et a1.26 ist 
im Faile einer Invagination die Polypektomie zwin
gend erforderlich, da die Invaginationen von Mal zu 
Mal schwerer werden und manchmal zur ischiimi
schen Nekrose CUhren konnen26. 

Bei chirurgischen Eingriffen sollte die Darmmuko
sa so wenig wie mag/iell liidiert werden, da Schleim
hautschiiden zur Bildung neuer Polypen fiihren 
kOnnen. Auch ollte der Entstehung von Bauclifell
verwaehsungen unbedingt vorgebeugt werden, urn 
spater erforderliche chirurgi che Eingriffe nicht zu 
komplizieren26. 

Juveniler Polyp/juvenile Polypose 
(JCD-O-DA M-7564/ 0) 

Juvenile Polypen kommen im Diinndarm viel seltener 
als im Dickdarm vor10 und werden daher unter den 
Kolonerkrankungen besprochen ( t> S. 501). 

Cronkhite-Canada-Syndrom 

Der Diinndarm kann mitbefallen oder ausgespart 
sein. Einzelheiten t> S. 204. 

Endometriose 
(ICD-O-DA M-7650/ 0) 

Wei taus seltener als im Kolon, speziell im Sigma, 
kann auch im Diinndarm eine Endometriose vorkom
men. Sie betrifft gewohnlich das terminale Ileum15 undo 
ist meist in der Serosa, seltener in der M. propria oder 
Submukosa, lokalisiert6, 1O. Die Blutungen konnen ei
ne reaktive Fibrose mit Adhasionen der Darmschlin
gen untereinander6 und tumorahnlicher Beschaffen
heit des Endometrioseherdes hervorrufen ("Endome
triom")15. 
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Diinndarmtransplantation2 

Hat ein Patient keinen Dunndarm mehr oder betragt 
die Darmlange unter 10 em distal des Treitz-Bandes, 
so ist heute noeh die langzeitige parenterale Emah
rung, wenn immer moglieh zu Hause, die Therapie 
der Wahl. Das Problem der Dunndarmtransplanta
tion ist hinsiehtlieh der immunologischen Vorausset
zungen noeh nieht geklart; es wird vermutet, daB 
dureh das neu eingefUhrte Immunosuppressivum Zy
klosporin A die z. Z. noeh desolaten Bedingungen 
u. U. ganz entseheidend verbessert werden konnen. 
Dies wird dureh jungste tierexperimentelle Ergebnisse 
(Allotransplantation von Dunndarm bei Hunden) ge
sllitztl. Von der Isehamietoleranz her werden keine 
grol3eren Sehwierigkeiten erwartet, da der Darm bei 
Abkuhlung auf 5 °C seine Isehamie-Toleranz uber 5 h 
und bei Kombination der Hypothermie mit hyperba
rer Oxygenation und Beigabe von Stoffweehselhem-
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mem sogar uber 48 h bewahrt. Aueh die mikroehirurgi
sellen Maj3nahmen seheinen keine teehnisehen Pro
bleme aufzuwerfen. Es wird angenommen, dal3 die 
Transplantation von 50-150 em Dunndarm funktio
nell ausreieht. 
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