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Zusammenfassung

v

Einleitung: Beim Kurzdarmsyndrom und beim
Darmversagen sind enterale und parenterale Er-
ndhrung die Basis der Therapie. Die rekonstrukti-
ve Chirurgie vermag die anatomische Situation zu
verbessern. Die Darmtransplantation stellt gegen-
wadrtig eine Therapieoption beim drohenden
Scheitern der parenteralen Erndhrung dar.
Methodik: Es wurde eine systematische Literatur-
suche zum Kurzdarmsyndrom und zum Darmver-
sagen, gekoppelt mit einer Literatursuche zur en-
teralen und parenteralen Erndhrung, zur rekon-
struktiven Chirurgie und zur Darmtransplanta-
tion durchgefiihrt. In der Arbeitsgruppe wurden
auf dieser Basis Empfehlungen formuliert und
hinsichtlich der Empfehlungsstarke bewertet. Sie
wurden anschlieend in einem Delphi-Verfahren
und einer Konsensuskonferenz vorgestellt, disku-
tiert und verabschiedet.

Ergebnisse: Die Leitlinie bezieht sich spezifisch
auf das Kurzdarmsyndrom bei Erwachsenen. Sie
enthdlt einen allgemeinen Teil mit Definitionen
sowie Empfehlungen zur Dokumentation der
anatomischen Situation und des Erndhrungszu-
stands, zur Indikation, Zusammensetzung und
Durchfithrung einer parenteralen Erndhrung
(unter besonderer Beriicksichtigung der meist im
Vordergrund stehenden Fliissigkeits- und Elek-
trolytverluste), zu den Prinzipien der spezifischen
Didt, zu den Kathetern und deren Infektionsma-
nagement, zur spezifischen und symptomati-
schen Pharmakotherapie, zur rekonstruktiven
Chirurgie und zur Darmtransplantation.
Schlussfolgerung: Kontrollierte Studien sind
beim Darmversagen spdrlich wegen der Selten-
heit des Krankheitsbilds und der groen indivi-
duellen Unterschiede. Die prognostizierte Kurz-
darmsituation auf der Basis einer moglichst de-
tailliert beschriebenen anatomischen Ausgangssi-
tuation stellt die Indikation zur Erndhrungsinter-
vention dar. Die ergdnzend intendierte, indivi-

Abstract

v

Introduction: Enteral and parenteral nutrition are
the cornerstone for the therapy of short bowel
syndrome and intestinal failure. The underlying
anatomic situation may be amendable to recon-
structive surgery. Intestinal transplantation is
currently an option in case of failure of parenteral
nutrition.

Methods: A systematic literature search for short
bowel syndrome or intestinal failure coupled
with a literature search for enteral or parenteral
nutrition, reconstructive surgery or intestinal
transplantation was performed. Based on this the
working group developed recommendations,
which were presented, discussed and confirmed
in a consensus conference.

Results: The guideline addresses only short bowel
syndrome (intestinal failure) in adults. It contains
a general part with definitions and a specific part
with recommendations for the documentation of
the postoperative anatomy and the nutritional
status, for the indication, the compounding and
the administration of parenteral nutrition (with
special emphasis on the predominant fluid and
electrolyte losses), for the principles of a specific
diet, for the catheters and the management of
their infectious complications, for the specific
and symptomatic pharmacotherapy, for recon-
structive surgery and for intestinal transplanta-
tion.

Conclusion: Controlled studies addressing intes-
tinal failure are sparse due to the orphan nature
of the disease and due to the large interindividual
variation. The anticipated short bowel situation
(based on a detailed description of the postopera-
tive situation) is the indication for nutritional in-
tervention. Individually tailored (compounded)
parenteral nutrition, prophylaxis and treatment

* DGEM Steering Committee: Bischoff SC, Lochs H, Wei-
mann A sowie das DGEM-Présidium
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Leitlinie

dualisierte parenterale Erndhrung, die Prophylaxe und Therapie
der Komplikationen und die rekonstruktiv-operativen Ansdtze
sollen konsequent umgesetzt werden. Spezifische und sympto-
matische pharmakologische Ansdtze konnen ebenfalls genutzt
werden. Die Darmtransplantation stellt eine Option beim dro-
henden Scheitern der parenteralen Erndhrung dar.

of complications and reconstructive surgery should all be ap-
plied. Specific and symptomatic pharmacologic approaches can
be used as well. Intestinal transplantation is a therapeutic option
if parenteral nutrition fails.

1 Methodik

v

Die vorliegende Leitlinie stellt die Aktualisierung der ESPEN-Leit-
linien zur enteralen und parenteralen Erndhrung in der Gastro-
enterologie von 2006 bzw. 2009 und der DGEM-Leitlinie ,Entera-
le Erndhrung: Gastroenterologie* von 2003 dar. Die Leitlinien
wurden zu einer Leitlinie zusammengefasst. Die Aktualisierung
der Leitlinie wurde von einer Expertengruppe erarbeitet. Es han-
delt sich hierbei um eine S3-Leitlinie der DGEM (AWMF-Register-
nummer 073/026). Die Methodik ist im Leitlinienreport ausfiihr-
lich beschrieben, wo sich auch die Suchstrategien und Evidenz-
tabellen finden. Der Leitlinienreport ist iber die Internetseite
der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen
Fachgesellschaften e.V. (AWMF) abrufbar (www.awmf.org,
AWMF-Registernummer der Fachgesellschaft 073). Ein Auszug
zum methodischen Vorgehen bei der Leitlinienerstellung wurde
bereits in der Aktuellen Erndhrungsmedizin veroffentlicht [1].
Neben dem Empfehlungsgrad wird auch die Outcome-Bewer-
tung bei den Empfehlungen mitangegeben (Biomedizinische
Endpunkte [BM], Patientenzentriertes Outcome [PC], Gesund-
heitsékonomische Parameter [HE], Medizinische Entscheidungs-
findung [DM], Mehr-Komponenten-Outcome-Modelle [MC]) [2].

2 Chronisches Darmversagen (inklusive Kurzdarm-
syndrom)

v

2.1 Praambel

Die folgenden Statements und Empfehlungen gelten fiir Erwach-
sene.

Etwa 50% aller Patienten mit einem Darmversagen sind Kinder.
In der Gruppe der Kinder besteht eine andere Verteilung der un-
terschiedlichen Atiologien des Darmversagens. Aufgrund dessen
und weil bei Kindern die Erndhrung langfristig nicht nur den Be-
darf decken, sondern auch Wachstum und Entwicklung aufrecht-
erhalten muss, konnen die folgenden Statements und Empfeh-
lungen nicht bzw. nur eingeschrdnkt auf Kinder iibertragen wer-
den.

Das Darmversagen auf der Basis einer benignen Atiologie ist eine
seltene Erkrankung. Infolgedessen liegen nur wenige kontrollier-
te Studien zur Therapie und zum Management vor. Gleichzeitig
handelt es sich um ein komplexes Krankheitsbild, sodass Ent-
scheidungen von vielen Faktoren beeinflusst werden. Die vorlie-
genden Leitlinienempfehlungen versuchen dieser Situation Rech-
nung zu tragen, indem sie auf Praxisndhe ausgerichtet sind.

2.2 Aligemeines
2.2.1 Definition der Begriffe Darmversagen (DV)
und Kurzdarmsyndrom

Der Begriff Darmversagen bezeichnet die Unfdhigkeit, wegen
einer eingeschrankten resorptiven Kapazitat des Darms (Obstruk-

tion, Dysmotilitét, chirurgische Resektion, kongenitale
Erkrankung, krankheitsassoziierte verminderte Absorption),

die Protein-, Energie-, Fliissigkeits- und Mikrondhrstoffbilanz
aufrechtzuerhalten.

Der Begriff Kurzdarmsyndrom bezeichnet ein Darmversagen
nach ausgedehnter Resektion mit der Unfahigkeit wegen einer
eingeschrankten resorptiven Kapazitdt des Darms (Obstruktion,
Dysmotilitdt, kongenitale Erkrankung, krankheitsassoziierte ver-
minderte Absorption), die Protein-, Energie-, Fliissigkeits- und
Mikrondhrstoffbilanz mit einer konventionellen Didt aufrecht-
zuerhalten.

Kommentar: Die alte Definition mit Bezug zu weniger als 100/
150 cm Restdiinndarm sollte zugunsten dieser neuen funktionel-
len Definition nicht mehr verwendet werden. Der Begriff Darm-
versagen (intestinal failure) sollte auf der Basis dieser Definition
und in Abgrenzung zum Kurzdarmsyndrom verwendet werden,
weil er sich international durchgesetzt hat [3].

2.2.2 Definition der Begriffe Hypersekretionsphase,
Adaptationsphase und chronische Phase

|
Nach einer umfangreichen Darmresektion kommt es zundchst
zu einer Hypersekretionsphase, die von einer Adaptationsphase
und einer chronisch adaptierten Phase gefolgt wird. Feste, bio-
logisch oder funktionell definierte Abgrenzungspunkte zwi-
schen diesen Phasen existieren nicht. Wéhrend der Adapta-
tionsphase verbessert sich die Resorptionsleistung des Darms.

Kommentar: Obwohl es keine biologisch oder funktionell defi-
nierten Abgrenzungspunkte zwischen Hypersekretions-, Adapta-
tions- und stabiler (chronisch adaptierter) Phase gibt, kann es fiir
die Therapieplanung hilfreich sein, sich zu vergegenwartigen, in
welcher Phase sich der Patient befindet [4, 5]. In gewisser Weise
sind die genannten Phasen auf die Einteilung des Darmversagens
inTyp [, Typ Il und Typ Il {ibertragbar 6], die vor allem im angel-
sdchsischen Raum gebrduchlich ist, s. © Tab.1 und © Tab. 2.

2.2.3 Welche unterschiedlichen Typen der postoperativen
Anatomie werden beim Kurzdarmsyndrom unterschie-
den?

|
Nach einer Darmresektion und ggf. zusatzlichen chirurgischen
Eingriffen werden drei Typen der postoperativen Anatomie
unterschieden, die pradiktiven Einfluss auf die zu erwartende
Adaptation haben (s. © Abb.1):
-Typ I: Endenterostomie
- Typ lI: jejunokolonische Anastomose und
- Typ llI: jejunoileokolonische Anastomose.
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Tab.1 Einteilung der Phasen nach einer Darmresektion.
Phase klinische Charakteristika
hypersekretorische - Beginninnerhalb von Tagen nach OP
Phase - sehr hoher Stoma-Output

sehr schlechte Resorption aller Ndhrstoffe
Hypergastrinamie, Hyperbilirubindmie
Adaptationsphase - 48h bis 24 Monate nach OP

- zunehmende intestinale Resorption
abhdngig von luminalem Nahrstoffangebot
chronisch adaptierte, - maximale Adaptation erreicht
stabile Phase orale Autonomie oder parenterale Supple-
mentierung oder weitgehende/vollstan-
dige parenterale Fliissigkeitstherapie und
Erndhrung

Tab.2 Einteilung des DarmversagensinTyp |, Typ Il und Typ IIl [6].

Typ klinische Charakteristika

Typ | selbstlimitiertes passageres Darmversagen nach resezie-
render OP

Typ I septische und metabolische Komplikationen, Malabsorp-

tion/Mangelerndhrung infolge einer OP.
Multidisziplinare Betreuung einschlieRlich Erndhrungs-
therapie notwendig, um Malabsorption und SIRS zu tiber-
winden und Rekonvaleszenz/Heilung zu ermdglichen
chronisches Darmversagen mit der Notwendigkeit der
weitgehenden/vollstindigen parenteralen Fliissigkeits-
therapie und Erndhrung

Typ Il

2.3 Dokumentation der anatomischen Situation
und des Erndhrungszustands

2.3.1 Wie und wann soll die anatomische Situation
eines Kurzdarmsyndroms beschrieben werden?

Empfehlung 1:

Anldsslich einer resezierenden oder rekonstruktiven Operation

in Zusammenhang mit einem Kurzdarmsyndrom sollte der intra-
operative Situs und die Lange der verbliebenen Darmabschnitte
geschadtzt und wenn maglich ausgemessen und dokumentiert
werden.

[KKP; starker Konsens]

Typ | Typ I

Leitlinie

Kommentar: Die Linge des verbliebenen Darms und das Vorhan-
densein von Kolon in Kontinuitdt erlauben Riickschliisse auf die
Art der notwendigen nutritiven Supplementation. Eine dauerhaf-
te parenterale Erndhrung wird bei einer sehr kurzen Darmldnge
(weniger als 100 cm Restldnge bei Jejunostoma bzw. weniger als
50 cm bei Kolon in Kontinuitdt) wahrscheinlich [7]. Liegen groRe-
re residuelle Darmabschnitte vor, kann die parenterale Supple-
mentation oftmals {iber einen ldngeren Zeitraum ausgeschlichen
werden [8].

In Expertenhdnden findet sich eine gute Korrelation zwischen
der intraoperativ gemessenen Darmldnge und der radiologischen
Bestimmung der Darmlidnge anhand von Enteroklyseaufnahmen
[9, 10]. In der klinischen Praxis bestehen oft grofSe Unterschiede
zwischen der vorbeschriebenen Darmldnge und den bei einer
weiteren OP gefundenen Befunden. Diese Unterschiede werden
auf den unterschiedlichen intraoperativen Kontraktionszustand
des Darms zuriickgefiihrt.

Die Datenlage zur Bestimmung von Plasmaspiegeln von Citrullin
als Biomarker fiir die Darmldnge und als prognostischer Para-
meter fiir eine erfolgreiche Adaptation ist widerspriichlich [11 -
14]. Da neben der Darmldnge auch die verbliebenen Darmab-
schnitte und die Anatomie wesentliche Faktoren fiir Adaptation
und fiir mogliche rehabilitativ-chirurgische Eingriffe sind [7], er-
scheint die Bestimmung von Citrullin gegenwartig in der klini-
schen Praxis nicht notwendig.

Kontrollierte Studien {iber die Methodik und die prognostische
Bedeutung der Dokumentation des intraoperativen Situs liegen
nicht vor. Die Empfehlung resultiert aus den Erkenntnissen, dass
die langfristige Abhdngigkeit von parenteraler Erndhrung von
der postoperativen Anatomie abhdngt [7, 11, 15, 16] und dass
das Kolon eine wichtige Funktion bei der Absorption von kurz-
[17] und mittelkettigen [18] Fettsduren als Energietrager hat.

2.3.2 Welche Methode ist am besten geeignet, den
Erndhrungs- und Hydratationszustand zu objektivieren?

Empfehlung 2:

Beim Kurzdarmsyndrom und beim Darmversagen sollten der
Erndhrungszustand und der Hydratationszustand bei jeder Vor-
stellung erfasst werden.

[KKP; starker Konsens]

Die Messung des 24-h-Urinvolumens kann ergdnzend sinnvoll sein.
[C (BM); starker Konsens]

Abb.1 Typen des Kurzdarmsyndroms
nach Messing [7].

Typ llI
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m Leitlinie

Kommentar: Ein Kurzdarmsyndrom bzw. ein Darmversagen wird
meist in engem zeitlichem Zusammenhang mit einer OP klinisch
manifest, sodass ein kataboler Zustand zu diesem Zeitpunkt die
Regel ist. Es existiert kein Standard, wie in dieser Situation der Er-
ndhrungszustand objektiviert werden soll. Die Erfassung spezifi-
scher Malnutritionsaspekte in Kenntnis der postoperativen ana-
tomischen Situation und der Vergleich zu prdoperativen Werten
erscheinen sinnvoll (Kérpergewicht, Energie-Protein-Malnutri-
tion, spezifischer Mikrondhrstoffmangel). Im Verlauf der Erkran-
kung sollten diese (potenziellen) Mangelzustdnde regelmdRig er-
fasst und in ihrem zeitlichen Verlauf interpretiert werden.

Eine kontrollierte Studie fand keinen guten Zusammenhang zwi-
schen BIA-Messung einerseits und einem klinischen Assessment
sowie der Korpergewichtsmessung andererseits bei Patienten
unter langfristiger parenteraler Erndhrung (mutmafSlich tiber-
wiegend Patienten mit Darmversagen) [19].

Die Bedeutung von Gewicht und Hydratationszustand begriin-
den die Starke der Empfehlung.

2.4 Parenterale Erndhrung

Empfehlung 3:

Die parenterale Erndhrungs- und Fliissigkeitstherapie soll mit
dem Ziel eingesetzt werden, den Erndhrungszustand sowie die
Hom@ostase von Flissigkeit, Elektrolyten und Mikrondhrstoffen
zu korrigieren und zu erhalten, sowie die Lebensqualitdt zu ver-
bessern.

[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 4:

Einsatz und Intensitdt enteraler und parenteraler Erndhrung sollen
sich nach einer Darmresektion am zeitlichen Verlauf und bei
einem funktionell bedingten Darmversagen am Ausmald der
Malabsorption orientieren.

[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 5:

In der Hypersekretionsphase nach einer umfangreichen Darm-
resektion sollen eine parenterale Erndhrung und eine Flissigkeits-
bzw. Elektrolytsubstitution durchgefiihrt werden, die den meist
hohen Verlusten durch Durchfall bzw. Stoma-Output Rechnung
tragt.

[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 6:

In der Adaptationsphase soll eine vom Patienten vertragene orale
Erndhrung sobald als méglich begonnen werden. Alternativ kann
eine Sondennahrung appliziert werden.

Bei fortschreitender Adaptation wird eine orale Supplementation
in Form von oral bilanzierten Didten als Ergdnzung zur normalen
Nahrung empfohlen. Es gibt keine Empfehlungen zur spezifischen
Substratzusammensetzung.

[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 7:

Es soll parenteral erndhrt werden, wenn die Stuhlfrequenz und/
oder der Hydratationszustand fiir den Patienten subjektiv nicht
tolerabel sind.

[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Bei dauerhaftem hohem Jejunostoma bzw. bei High-
output-Fisteln ist eine Anderung des parenteralen Fliissigkeits-/
Erndhrungsbedarfs durch zusatzliche spezifische orale/enterale
Erndhrung unwahrscheinlich [20].

Die enterale Adaptation wird durch luminale Nahrungszufuhr
stimuliert [21].

Die Intensitdt und Zusammensetzung einer oralen oder entera-
len (per Sonde) Erndhrung orientieren sich an der Vertraglich-
keit; wenn der Durchfall oder der Stomaoutput deutlich zuneh-
men, ist von einer zu intensiven enteralen Zufuhr auszugehen.
Die enterale Erndhrung oder die kombiniert enteral/orale Erndh-
rung konnen der alleinigen oralen Erndhrung in dieser Situation
iberlegen sein.

Die Kombination einer parenteralen Ernahrung mit einer entera-
len Erndhrung im engeren Sinn (PEG, PE]) ist mit Zuriickhaltung
zu betrachten [22].

2.4.1 Indikation zur parenteralen Therapie bei
Darmversagen

Empfehlung 8:

Die parenterale Fliissigkeitssubstitution und Erndhrung sollten
unmittelbar postoperativ (Flissigkeitssubstitution) bzw. nach
Stabilisierung der hdmodynamischen Situation (Ernahrung) be-
gonnen werden, wenn aufgrund der postoperativen Anatomie
ein Darmversagen zu erwarten ist.

[B (BM); starker Konsens]

Empfehlung 9:

Bei einem langsam einsetzenden Darmversagen (z.B. infolge
einer Motilitdtsstorung) sollte die parenterale Erndhrung bei den
Patienten eingesetzt werden, die ihren Makronahrstoff- und Fliis-
sigkeitsbedarf nicht tiber enterale Aufnahme decken kénnen und
bei denen eine ambulante Versorgung moglich ist.

[B (BM, PC); starker Konsens]

Empfehlung 10:

Mikronahrstoffe sollen ggf. bereits friiher parenteral zugefiihrt
werden.
[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Studien zum Beginn einer parentera-
len Erndhrung und Fliissigkeitstherapie existieren nicht. Der
Empfehlungsgrad entspricht jeweils der ESPEN-Leitlinie [6].

2.4.2 Wie soll die parenterale Erndhrung durchgefiihrt
werden?

Empfehlung 11:

Die parenterale Erndhrung bei einem Darmversagen ist eine er-
gdnzende Erndhrung und sollte der individuellen Restdarmfunk-
tion angepasst sein.

[B (BM); starker Konsens]

Empfehlung 12:

Die zeitliche Durchfiihrung der parenteralen Erndhrung sollte
wenn maglich den Wiinschen des Patienten angepasst werden
(z.B. nachts 8 -16 Stunden téglich).

[B (PC); starker Konsens]
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Empfehlung 13:

Bei instabiler Elektrolyt- und Stoffwechsellage sollte eine Infu-
sionspumpe verwendet werden.
[B (BM); starker Konsens]

Kommentar: Die Zusammensetzung der parenteralen Erndhrung
richtet sich nach dem individuellen Bedarf eines Patienten, d.h.
nach der Restfunktion des Darms und dem Ausmal der Malab-
sorption. Sowohl der Bedarf des Patienten als auch die Restfunk-
tion des Darms dndern sich nach einer Darmresektion (s. 2.2.2).
Die Resorption von Wasser und Elektrolyten ist oft starker gestort
als die Resorption von Eiweif§ und Energietrdgern [23]. Die Zu-
sammensetzung und der Umfang der parenteralen Substitution
hinsichtlich Energie, Eiweil3, Fliissigkeit, Elektrolyten, Vitaminen
und Spurenelementen ist hieran auszurichten.

Die angestrebte zeitliche Begrenzung der parenteralen Erndh-
rung auf 8 - 16 Stunden tdglich hat Einfluss auf die Zusammen-
setzung, weil fiir die Glukose eine maximale Laufrate von 5mg/
kg*min zu beachten ist (s. Abschnitt 2.4.2.2).

Es ist von einer instabilen Elektrolyt- und Stoffwechselsituation
auszugehen, wenn die parenterale Erndhrung nicht zeitgerecht
appliziert werden kann (zu schnelle oder zu langsame Infusion)
oder wenn die verabreichten Dosen an Makrondhrstoffen (ins-
bes. Glukose) und Elektrolyten (insbes. Kalium) kritische Verdn-
derungen bewirken kénnen.

Die Empfehlung und der Empfehlungsgrad zur zyklischen Appli-
kation und zum Gebrauch einer Infusionspumpe reflektieren die
ESPEN-Leitlinie [24].

Im Ubrigen wird auf die aktuelle DGEM-Leitlinie ,Kiinstliche Er-
ndhrung im ambulanten Bereich“ verwiesen [25].

Empfehlung 14:

Das Gesamtvolumen und die Elektrolytzusammensetzung sollten
an die Netto-Fliissigkeits- und Elektrolytverluste von Durchfall
bzw. Stoma-Output angepasst werden und diese mindestens
ausgleichen.

[B (BM); starker Konsens]

Kommentar: Besondere Beachtung verdienen der Wasser- und
Elektrolythaushalt sowie der Sdure-Base-Status. Die Wasser-
und Elektrolytabsorption ist oft starker gestort als die Resorption
von Eiweif§ und Energietrdgern [23]. Ein alleiniger Fliissigkeits-
und Elektrolytmangel ohne begleitende Energie-Protein-Malnu-
trition begriindet daher eine parenterale Fliissigkeits- und Elek-
trolytsubstitution in der entsprechenden Situation.

Ein isolierter Magnesiummangel kann Anlass zu einer alleinigen
langfristigen parenteralen Magnesiumsubstitution sein [26].
Kontrollierte Untersuchungen, die die Differenz zwischen gestor-
ter Wasser- und Elektrolytabsorption einerseits und gestorter Re-
sorption von Eiweif3- und Energietrdgern andererseits therapeu-
tisch aufgreifen, liegen nicht vor und sind weder sinnvoll, noch
vertretbar und damit nicht zu erwarten. Der starke Empfehlungs-
grad basiert auf der klinischen Erfahrung und der evidenten Pa-
thophysiologie.

Leitlinie

2.4.2.1 In welcher Weise soll die parenterale Substitution
zusammengesetzt sein?

Empfehlung 15:

Die Natriumzufuhr und das Gesamtvolumen der parenteralen Er-
nahrung sollten an einem ausgeglichenen Hydratationszustand,
einer normalen Natriumausscheidung im Urin (>20 mmol/L) und
an einem normalen Urinvolumen (>15mL/kg KG/d) ausgerichtet
sein.

[B (BM); starker Konsens]

Empfehlung 16:

Ein Verhaltnis von Natrium zu Kalium im Urin von >1 kann zusatz-
lich als Therapieziel angestrebt und gemessen werden.
[C (BM); starker Konsens]

Kommentar: Der Natriumbedarf liegt beim Gesunden bei 1-1,5
mmol/kg KG pro Tag und erhoht sich in der Kurzdarmsituation
um die Verluste mit dem Stuhl bzw. dem Stomaoutput, wobei
bei einem Diinndarmstoma von ~100mmol/L auszugehen ist,
wdhrend bei mehr als 50% Kolon in Kontinuitdt die Natriumkon-
zentration im Stuhl deutlich niedriger ist (10-70mmol/L)
[26, 27].

Kontrollierte Studien liegen nicht vor.

Der Empfehlungsgrad entspricht der ESPEN-Leitlinie [6].

Das Verhdltnis von Urin-Natrium zu Urin-Kalium erlaubt Riick-
schliisse auf einen sekunddren Hyperaldosteronismus als Aus-
druck eines Volumenmangels. Daher kann ein Verhdltnis von Na-
trium zu Kalium im Urin von >1 als Therapieziel angestrebt und
entsprechend gemessen werden [28].

Empfehlung 17:

Die Kaliumzufuhr sollte an einem normalen Serumkalium aus-
gerichtet sein.
[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Der Kaliumbedarf liegt beim Gesunden bei 1-1,5
mmol/kg KG pro Tag [24] und erhoht sich in der Kurzdarmsitua-
tion um die Verluste mit dem Stuhl bzw. dem Stomaoutput, wo-
bei bei einem Diinndarmstoma von ~10-30mmol/L und bei
mehr als 50% Kolon von 30-120 mmol/L auszugehen ist [27].
Kontrollierte Studien liegen nicht vor.

Empfehlung 18:

Die Kalziumzufuhr sollte an einem normalen Parathormonspiegel
ausgerichtet sein [KKPJ; die Kalziumausscheidung im 24-h-Urin
kann zusétzlich herangezogen werden [KKP].

[starker Konsens]

Kommentar: Der Kalziumbedarf liegt bei 0,1-0,15mmol/kg KG
proTag [24].

Kontrollierte Studien liegen nicht vor.

Bei sehr niedrigen Magnesiumspiegeln ist die Parathormonfrei-
setzung gestort, sodass dann einerseits falsch niedrige Werte ge-
messen werden und andererseits ein Circulus vitiosus in der Re-
gulation von Kalzium und Magnesium resultiert [29].
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Leitlinie

Empfehlung 19:

Die Magnesiumzufuhr sollte an einem normalen Serummagne-
sium ausgerichtet sein [KKP]; die Magnesiumausscheidung im
24-h-Urin kann zusétzlich herangezogen werden [KKP].

[starker Konsens]

Kommentar: Der Magnesiumbedarf liegt bei 0,1-0,2mmol/kg
KG pro Tag [24].

Kontrollierte Studien liegen nicht vor.

Die Magnesiumausscheidung im Urin ist wahrscheinlich ein sen-
sitiverer Parameter fiir einen Magnesiummangel als das Serum-
magnesium [30].

Sehr niedrige Magnesiumspiegel hemmen die Parathormonfrei-
setzung [29]; dies ist bei der Interpretation der Parathormon-
spiegel im Zusammenhang mit der Kalzium- und Magnesium-
substitution zu beachten.

Da Magnesium schlecht resorbiert wird, ist die orale Magnesium-
substitution schwierig und gelegentlich nicht ausreichend, so-
dass ein alleiniger Magnesiummangel Anlass zur alleinigen par-
enteralen Magnesiumsubstitution sein kann [26, 31]. Dann kon-
nen z.B. 1-2-mal pro Woche 1000mL NaCl 0,9% plus ~10-15
mmol Magnesium in einer Nacht infundiert werden. Dabei ist
auf den sehr unterschiedlichen Magnesiumgehalt der verschie-
denen Prdparate zu achten.

Empfehlung 20:

Die Phosphatzufuhr sollte an einem normalen Serumphosphat
unter Beriicksichtigung des Parathormonspiegels ausgerichtet
sein.

[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Der Phosphatbedarf liegt bei 0,3 -0,5mmol/kg KG
pro Tag [24].

Kontrollierte Studien liegen nicht vor.

Bei der Berechnung des Phosphatgehalts einer individuell zu-
sammengestellten parenteralen Erndhrung kann der Gehalt an
organischem Phosphat aus den Emulgatoren der Lipidlésungen
von 15 mmol/L beriicksichtigt werden.

Bei Beginn einer parenteralen Erndhrung untererndhrter Patien-
ten sollte auf eine erndhrungsbedingte Hypophosphatimie ge-
achtet werden [32].

Empfehlung 21:

Die Basenzufuhr und das Verhaltnis von Chlorid zu Basen in der
parenteralen Erndhrung/Fliissigkeitssubstitution sollen auf einen
ausgeglichenen Basenexcess ausgerichtet sein.

[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Studien bei Patienten mit einem
Darmversagen und langfristiger parenteraler Erndhrung/Fliissig-
keitssubstitution liegen nicht vor.

Ein Patient mit einem Darmversagen muss entsprechend ande-
ren Patienten ohne ein Darmversagen seine nichtfliichtigen Sdu-
ren mit dem Urin ausscheiden. Hinzu kommen beim Patienten
mit Darmversagen Bikarbonatverluste mit dem Durchfall bzw.
Stomaoutput [33, 34]. Die renale Kompensationsfdhigkeit der
Patienten mit Darmversagen ist aufgrund einer chronischen Nie-
reninsuffizienz hdufig eingeschrankt [34].

Die zu intensive Zufuhr von Chlorid in der parenteralen Erndh-
rung bzw. Fliissigkeitssubstitution fiihrt zur Chloridinfusionsazi-
dose [35, 36].

Bikarbonat kann als ,,physiologisches“ basisches Anion im Rah-
men einer parenteralen Erndhrung nicht ohne Weiteres infun-
diert werden, weil es bei gleichzeitiger Gabe von Kalzium als Kal-
ziumkarbonat ausfdllt. Stattdessen kénnen Azetat oder Laktat als
basische Anionen verwendet werden, die im Krebszyklus zu Bi-
karbonat metabolisiert werden.

Eine beziiglich des Azetats ausgeglichene parenterale Erndhrung
vermindert dariiber hinaus renale Kalziumverluste [37].

Diese Erkenntnisse sind in der Zusammensetzung der aktuellen
All-in-one-Dreikammerbeutel zur parenteralen Erndhrung be-
reits beriicksichtigt; sie enthalten entweder ein ausgeglichenes
oder ein azetatlastiges Chlorid-Azetat-Gemisch.

Im Rahmen des besonderen Fliissigkeits- und Elektrolytbedarfs
vieler Patienten mit Darmversagen (Durchfall bzw. Stomaverlus-
te) ist jedoch oft eine zusdtzliche Volumentherapie notwendig. In
dieser Situation sollte ein ausgeglichenes Verhdltnis von Chlorid
zu Azetat in der parenteralen Erndhrung und Fliissigkeitssubsti-
tution angestrebt werden.

2.4.2.2 Wie sollen Aminosauren, Glukose und Fette
substituiert werden?

Empfehlung 22:

Die Aminosdurenzufuhr soll den durch enterale Resorption nicht
gedeckten Bedarf und einen zeitgerechten Ausgleich bestehender
Defizite (Katabolie) sicherstellen.

[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Es existieren keine kontrollierten Daten zum Pro-
teinbedarf von Erwachsenen mit einem Kurzdarmsyndrom bzw.
einem Darmversagen. Prinzipiell kommt bei dieser Patienten-
gruppe auch ein moglicher EiweilRverlust {iber den Darm zum
Tragen. Die aktuelle ESPEN-Leitlinie zur parenteralen Erndhrung
rdt zu einem individualisierten Vorgehen mit einer Proteinsubsti-
tution zwischen 0,8 und 2,0g/kg KG pro Tag [24].

Empfehlung 23:

Energietrdger sollten als Glukose und Lipidemulsionen parenteral
zugefiihrt werden und den durch enterale Resorption nicht ge-
deckten Bedarf ersetzen.

[B; starker Konsens]

Empfehlung 24:

Ein Verhaltnis von Glukose zu Lipid als Energietrdger von 60:40 bis
40:60 (in kcal) kann eingesetzt werden.
[C (BM); starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Studien liegen nicht vor. Der Empfeh-
lungsgrad entspricht den ESPEN-Leitlinien [6, 24].

Sowohl der Bedarf des Patienten als auch die Restfunktion des
Darms dndern sich nach einer Darmresektion (s. Abschnitt 2.2.2).
Die parenterale Energiezufuhr soll diesem Verlauf angepasst
werden.

Die maximale Laufrate fiir Glukose wird mit 4 (bis 5) mg/kg KG
pro Min angegeben [38-40]. Es sollen nicht mehr als 300g (bis
400g) Glukose pro Tag (bei 70 kg KG) infundiert werden.
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Die aktuelle ESPEN-Leitlinie rdt zu einer Begrenzung der Lipidzu-
fuhr auf 1g/kg KG [24]. Es ist gegenwadrtig nicht bekannt, ob diese
Zahl auch fiir die aktuell in Deutschland verfiigbaren Fettemul-
sionen gilt.

Der Tagesbedarf an essenziellen Fettsduren betragt 7-10g, was
14-20g LCT-Fett aus Sojadl bzw. 30-40g LCT-Fett aus Oliven/
Sojadlgemisch entspricht. Alternativ sind MCT/LCT und Fischél-
emulsionen einsetzbar [24].

Empfehlung 25:

Da die Resorption von Vitaminen und Spurenelementen aus dem
Restdarm beim Kurzdarmsyndrom und beim Darmversagen nicht
gut zu quantifizieren ist, sollte eine vollstandige parenterale Sub-
stitution erfolgen.

[KKP; starker Konsens]|

Kommentar: Die in Deutschland verfiigbaren Vitamin- und Spu-
renelementprdparate decken in der Regel den Tagesbedarf. Es
existieren allerdings spezifische Vitamin-K-freie Praparate.

Mit Durchfall bzw. Stoma-Output gehen erhebliche Mengen Zink
verloren, wobei mit 12 mg Zink pro Liter Stoma-Output zu rech-
nen ist (entsprechend 180umol/L). Dies liegt erheblich tiber dem
normalen Zinkbedarf und {iber dem Inhalt der {iblichen Spuren-
elementpraparate und soll besonders beriicksichtigt und supple-
mentiert werden [41, 42].

Der Aluminiumgehalt sollte unter 25ug/L liegen [24].

2.5 Diatetische Therapie des Kurzdarmsyndroms

Empfehlung 26:

Die orale Fliissigkeitszufuhr kann mit einer Glukose-NaCl-L6sung
(Natriumkonzentration 90 mmol/L oder mehr) erfolgen, um ente-
rale Fliissigkeitsverluste oral besser zu kompensieren.

[C (BM); Konsens]

Kommentar: Fiir den Einsatz von WHO-Trinklésung (orale Rehy-

dratationslosung) bei der Therapie des Kurzdarmsyndroms und

des Darmversagens existiert eine schwache Evidenz [43].

Es existieren kaum kontrollierte Untersuchungen zu einem ge-

zielten didtetischen Ansatz beim Darmversagen bzw. Kurzdarm-

syndrom. Auf der Basis klinischen Konsenses wird empfohlen

[44]:

» Essen und Trinken voneinander zu trennen

» Reduktion von Mono- und Disacchariden

» Verdiinnung hyperosmolarer Fruchtséfte und Softdrinks um
den Faktor 2 -3 mit Wasser (isotone Getrdnke)

» Meiden von langfaserigem Gemiise

» Meiden von bldhendem Obst und Gemiise

» Meiden von schwer aufzuschliisselnden Nahrungsmitteln,
z.B. Hartweizen, Hiilsenfriichte, Rohkost

» Reduktion von oxalatreichen Nahrungsmitteln

» bei in Kontinuitdt stehendem Kolon ggf. Reduktion des Fett-
anteils und ggf. Supplementation mit MCT-Fetten

Leitlinie

2.6 Intravenose Katheter
2.6.1 Welche intravendse Katheter/Systeme sollen
verwendet werden?

Empfehlung 27:

Zur langfristigen Applikation der parenteralen Erndhrung sollten
einlumige getunnelte zentralvendse Katheter verwendet werden.
[B (BM); starker Konsens]

Alternativ kénnen implantierbare Portsysteme verwendet wer-
den, vor allem dann wenn bereits ein solches System angelegt ist.
[B (BM, PC); starker Konsens]

Periphere zentralvendse Katheter sollten fiir die langzeitig paren-
terale Erndhrung nicht verwendet werden.

[B (BM, PC); starker Konsens]|

Kommentar: Head-to-head-Studien fiir Port vs. einlumige getun-
nelte Katheter liegen nicht vor. In der Ubersichtsarbeit von Dree-
sen werden insgesamt 6 Studien analysiert, in denen einlumige
getunnelte Katheter mit Ports verglichen wurden [45]. Davon
zeigen 3 kleinere monozentrische Untersuchungen keinen Unter-
schied in der Infektionsrate [46 - 48]. Eine groRe multizentrische
[49] und 2 grofBere monozentrische Untersuchungen [50, 51] (die
allerdings denselben Erstautor haben) zeigen jedoch eine etwa
doppelt so hohe Infektionsrate bei Ports gegeniiber getunnelten
Kathetern (s. © Evidenztabelle1).

Im Ubrigen wird auf die aktuelle DGEM-Leitlinie , Kiinstliche Er-
ndhrung im ambulanten Bereich* verwiesen [25].

2.6.2 Welche katheterassoziierten Infektionen sind zu
unterscheiden?

Empfehlung 28:

Es soll zwischen Katheterinfektion, Tunnel- (bzw. Porttaschen)-
infektion und Exit-Site-Infektion unterschieden werden.
[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Studien liegen nicht vor. Empfeh-
lungsgrad auf der Basis klinischen Konsenses (KKP) [52, 53].
Katheterinfektionen werden {iblicherweise durch Fieber, Schiitt-
elfrost und rasch verschlechtertes Allgemeinbefinden zu Beginn
einer neuen Infusion tiber den Katheter symptomatisch. In ca.
30% der Fdlle verlaufen sie jedoch oligosymptomatisch mit ver-
schlechtertem Albumin, verschlechtertem Bilirubin und langsam
verschlechtertem Allgemeinbefinden [52].

Katheterinfektionen konnen durch parallel entnommene Blut-
kulturen aus dem Katheter und dem peripheren Blut gesichert
werden, wobei die Blutkulturen aus dem Katheter friiher positiv
werden als die aus dem peripheren Blut.

Exit-Site-Infektionen stellen sich als R6tung und ggf. Sekretion,
Hautmazeration und Schmerzen an der Austrittstelle des Kathe-
ters bzw. tiber dem Port dar.

Tunnelinfektionen stellen sich als R6tung und Schmerzen entlang
des getunnelten Teils des Katheters bzw. im Bereich der Portta-
sche dar.
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2.6.3 Wie sollen Katheterinfektionen behandelt werden?

Empfehlung 29:

Bei Katheterinfektionen sollte abhdngig vom Erreger ein konser-
vativer Therapieversuch vor Entfernung des Kathetersystems
erfolgen [B (BM)]; bei einer Pilz- oder Mischinfektion sollte der
Katheter entfernt werden [B (BM)]. ExitSite-Infektionen kénnen
meist konservativ therapiert werden. Tunnel- bzw. Porttaschen-
infektionen sollten durch das Entfernen des Katheters saniert
werden [B (BM)].

[starker Konsens]

Kommentar: Die Aussichten einen infizierten Katheter zu retten,
variieren abhdngig vom ursdchlichen Erreger zwischen 50 und
85% [52]; diese Zahlen sind wahrscheinlich iiberwiegend an ge-
tunnelten Kathetern erhoben worden; es ist nicht bekannt, ob sie
auch fiir Ports gelten [54].

Katheterinfektionen selbst sind kein eigenstdndiger Risikofaktor
fiir das Scheitern einer parenteralen Erndhrung bei Patienten
mit Darmversagen [55]. Die Thrombose einer zentralen Vene als
Zugangsweg fiir einen Katheter stellt jedoch einen erheblichen
Risikofaktor fiir das Scheitern einer parenteralen Erndhrung bei
Patienten mit Darmversagen und fiir die daraus folgende Not-
wendigkeit zur Darmtransplantation dar [55]. Das Entfernen
eines getunnelten Katheters bzw. eines Ports fiihrt oft dazu, dass
die zugehorige Vene nicht erneut fiir einen Katheter genutzt wer-
den kann. Diese Ereigniskette (Katheterinfektion - Entfernen des
Katheters - Verlust der zugehorigen Vene als Zugangsweg) ist die
Basis fiir die Empfehlung, infizierte Katheter moglichst zu retten
[52].

Die Empfehlung reflektiert die aktuelle und spezifische ESPEN-
Leitlinie [24, 56].

Im Ubrigen wird auf die aktuelle DGEM-Leitlinie ,Kiinstliche Er-
ndhrung im ambulanten Bereich“ verwiesen [25].

2.6.4 Welche prophylaktischen MaBnahmen gegen
Katheterinfektionen sollen angewendet werden?

Empfehlung 30:

Die zentralvenésen Katheter fiir die parenterale Erndhrung sollten
von geschultem Fachpersonal oder vom geschulten Patienten
bzw. seinen Angehérigen unter aseptischen Bedingungen ge-
pflegt und verwendet werden.

[B (MC); starker Konsens]

Empfehlung 31:

Taurolidin-Zitrat soll nach einer stattgehabten Katheterinfektion
sekundar-prophylaktisch als Blocklosung verwendet werden

[B (BM)]; es kann auch primar-prophylaktisch eingesetzt werden
[C(BM)].

[starker Konsens]

Kommentar: Zahlreiche Studien zeigen, dass die Schulung des
Personals und des Patienten (und/oder seiner Angehdorigen) die
Infektionsrate der zentralen Katheter vermindert [24]. Die Inhal-
te, deren Vermittlung, deren Intensitdt und deren Kontrolle und
ggf. deren Auffrischung sind in den Studien jedoch nicht im De-
tail beschrieben und nicht kontrolliert untersucht. Insofern be-
steht hier ein Defizit an Detailinformationen.

Der Empfehlungsgrad entspricht den ESPEN-Leitlinien [6, 24].
Die Untersuchungen von Bisseling [57]! und von Toure [58] bele-
gen mit einem kommerziell erhdltlichen Produkt den giinstigen
Effekt taurolidinhaltiger Blocklosungen auf die Inzidenz von Ka-
theterinfektionen (Ib und III). Die Hdufigkeit, mit der diese pro-
phylaktische MaBnahme eingesetzt werden soll, ist gegenwadrtig
nicht bekannt, da in der Untersuchung von Toure auch die nur
einmal wochentliche Anwendung einen dhnlichen Effekt hatte
wie die tdgliche Anwendung [58] (s. © Evidenztabelle 2).

Die routinemdRige Anwendung von Antibiotikaldsungen zum
Blocken der Katheter (antibiotic lock solutions) wird gegenwadrtig
nicht empfohlen [24]. Das Blocken mit Heparinlésungen wird
ebenfalls nicht empfohlen [24].

Der Empfehlungsgrad entspricht den ESPEN-Leitlinien [6, 24].

2.7 Prognose, kausale Intervention
2.7.1 Monitoring

Empfehlung 32:

Eine Kontrolle des Kérpergewichts und seiner zeitlichen Entwick-
lung sollte bei jeder Vorstellung erfolgen.
[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 33:

Die Kontrolle metabolischer Parameter sowie die Kontrolle von
Spurenelementen und Vitaminen sollte in regelmdBigen Abstan-
den erfolgen.

[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 34:

Eine Kontrolle der Knochendichte kann im Abstand von 12 Mona-
ten erfolgen.
[C (BM); starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Studien zu den Details des Monito-
rings bei parenteraler Erndhrung im Zusammenhang mit einem
Darmversagen liegen nicht vor und sind auch nicht zu erwarten.
Als Anhalt fiir die Kontrolle metabolischer Parameter sowie der
von Spurenelementen und Vitaminen kénnen die Empfehlungen
der DGEM dienen [25, 59].

Die Empfehlung zur Kontrolle der Knochendichte entspricht der
ESPEN-Leitlinie [24].

Die Prognose wird durch die Grunderkrankung, die Begleiter-
krankungen (einschlieRlich Alter), die postoperative anatomi-
sche Situation, die Erndhrung und die Komplikationen der paren-
teralen Erndhrung bestimmt. Diese Aspekte bilden die Basis der
zielgerichteten Therapie.

2.7.2 Welchen Stellenwert haben pharmakologische
Additiva und Hormone im chronischen Darmversagen?

Empfehlung 35:

Die generelle Anwendung von Wachstumshormonen und Gluta-
min sollte aufgrund widerspriichlicher Daten nicht erfolgen.
[B (BM); starker Konsens]

! Taurolidin-Zitrat wurde in dieser Studie mit einer heparinhaltigen Blocklo-
sung verglichen.
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Empfehlung 36:

Teduglutide (stabiles Analogon des Glucagon-like Peptid 2) sollte
bei Patienten mit einem stabil infusionspflichtigen Darmversagen
mit dem Ziel eingesetzt werden, infusionsfreie Tage zu gewinnen.
[B (BM, PC); starker Konsens]|

Empfehlung 37:

Eine intravendse Sduresuppression mit einem Protoneninhibitor
kann sowohl in der Hypersekretionsphase [KKP] als auch im wei-
teren Verlauf bei persistierend hohem Stoma-Output eingesetzt
werden, um das Stuhlvolumen zu verringern [C (BM, PC)].
[starker Konsens]

Empfehlung 38:

2-mal 50 ug Somatostatin oder Somatostatin-Analogon s. c. tag-
lich kann bei Patienten mit hohen Stuhlvolumina gegen die Flis-
sigkeits- und Natriumverluste eingesetzt werden.

[C (BM, PC); starker Konsens]

Kommentar: Die Empfehlung zu Wachstumshormonen und Glu-
tamin reflektiert die ESPEN-Leitlinie; neue Daten sind nicht hin-
zugekommen [6].

Zwei iiber 24 Wochen durchgefiihrte RCTs mit 32, 35 und 16 (2
verschiedene Dosen Verum vs. Placebo) und 2-mal 23 Patienten
belegen die Wirksamkeit von Teduglutide bei Patienten mit
einem stabilen infusionspflichtigen Darmversagen die Infusions-
menge zu verringern und damit infusionsfreie Tage zu gewinnen
[60, 61]. Der Effekt kommt iiberwiegend durch eine bessere ente-
rale Resorption von Wasser und Elektrolyten zustande. Gegen-
wartig ist die Substanz in Deutschland nicht kommerziell verfiig-
bar und es fehlen kontrollierte Langzeitdaten, daher Empfeh-
lungsgrad B.

Zum Einsatz von Protoneninhibitoren in der frithen Phase (Hy-
persekretionsphase) eines Darmversagens existieren keine kon-
trollierten Untersuchungen, die Empfehlung basiert auf klini-
schem Konsens [53]. Zwei kleine monozentrische Studien zeigen
die Wirksamkeit einer Sduresuppression mit einem PPI, das
Stuhlvolumen bei stabilen Darmversagenpatienten zu reduzieren
[62, 63]; die intravendse Anwendung ist der oralen Anwendung
offensichtlich tiberlegen [63]; daher Empfehlungsgrad C.
Somatostatin bzw. Octreotide kénnen den Stomaoutput bei man-
chen Patienten mit Darmversagen senken [64-66]. Dem stehen
tierexperimentelle Daten gegeniiber, dass Somatostatin die in-
testinale Adaptation nach Darmresektion negativ beeinflusst;
aullerdem bremst Somatostatin die Pankreassekretion und for-
dert die Entstehung von Gallensteinen; der Empfehlungsgrad C
beruht auf diesen Uberlegungen.

2.7.3 Welche Medikamente sollen beim Darmversagen
eingesetzt werden, um dessen Manifestationen giinstig
zu beeinflussen?

Empfehlung 39:

Colestyramin soll gegen eine chologene Komponente des Durch-
falls eingesetzt werden, wenn Teile des terminalen lleums entfernt
sind und Kolon in Kontinuitdt steht [KKP]. Alternativ kann bei
schlechter Vertrdglichkeit Colesevelam verwendet werden [KKP].
[starker Konsens]

Leitlinie

Empfehlung 40:

Motilitdtsbremsende Antidiarrhoika (Loperamid und Tinctura opii
normata) sollten wirkungsabhdngig eingesetzt werden.
[KKP; starker Konsens]

Empfehlung 41:

Clonidin (0,1-0,2 mg 2-mal taglich) kann gegen eine sekretori-
sche Komponente des Durchfalls eingesetzt werden.
[C (BM, PC); starker Konsens]

Empfehlung 42:

Pankreasenzyme konnen mit dem Ziel einer besseren Fettabsorp-
tion substituiert werden.
[C (BM, PC); starker Konsens]

Kommentar: Die Empfehlungen zum Einsatz von Colestyramin
und Colesevelam sowie Loperamid und T. opii beruhen in ihrer
Empfehlungsstirke auf klinischem Konsens und unterschiedlich
umfangreichen Erfahrungen mit den verschiedenen Substanzen.
Die Einnahme von Colestyramin und Colesevelam muss mit aus-
reichend Fliissigkeit erfolgen. Bei gleichzeitiger, oraler Einnahme
anderer Arzneimittel ist eine Verzdgerung oder Verminderung
der Resorption anderer oral verabreichter Medikamente moglich.
Dies ist bei der Therapie zu bertiicksichtigen.

Zur Wirksamkeit von Clonidin beim Darmversagen existieren
Fallberichte [67] bzw. eine kleine Fallserie, in der ein in Deutsch-
land aktuell nicht verfiigbares transdermales Clonidinprdparat
verwendet wurde [68]. Der Einsatz von Clonidin in der empfoh-
lenen Dosis entspricht der Dosierung zur Behandlung einer Hy-
pertonie. Dies muss bei der Behandlung beriicksichtigt werden.
Die Beeinflussung der sekretorischen Komponente des Durchfalls
durch Clonidin beruht hinsichtlich des eigentlichen Anwen-
dungsgebiets auf der Nutzung einer Nebenwirkung von Clonidin.
Die Empfehlung zur Pankreasenzymsubstitution beruht auf Ex-
pertenmeinungen [44, 69, 70].

2.7.4 Lebererkrankung unter chronischer parenteraler
Erndhrung

Empfehlung 43:

Die Entwicklung der intestinal failure associated liver disease
(IFALD) wird von der Restdarmlénge, der Grunderkrankung,

der Persistenz intraabdomineller Infektionen, der Haufigkeit

von Katheterinfektionen, einer koexistierenden Lebererkrankung
und der Zusammensetzung der Erndhrung beeinflusst. Die IFALD
verschlechtert die Prognose eines Darmversagens nachhaltig.
Die behandelbaren Risikofaktoren sollten konsequent therapiert
werden.

[B (BM); starker Konsens]

Kommentar: Die Pathogenese der IFALD und ihr natiirlicher Ver-
lauf sind noch nicht genau bekannt [71]. Es existieren keine ein-
heitlichen diagnostischen Kriterien. Es handelt sich offensichtlich
um ein multifaktorielles Geschehen [72]. Moglicherweise liegen
dem syndromatischen Begriff auch mehrere Entitdten zugrunde;
hierauf deutet der unterschiedliche Verlauf bei Kindern und Er-
wachsenen hin.
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Fiir Kinder existieren positive Daten fiir die Intervention mit
Fischol zur Therapie einer IFALD [73, 74]. Fiir Erwachsene existie-
ren hierzu nur wenige Fallberichte, sodass hieraus keine Empfeh-
lung abgeleitet werden kann [75]. Eine jiingere Studie beschreibt
einen giinstigen Effekt von Fischol auf die Hepatopathie von 15
parenteral erndhrten erwachsenen Patienten mit Darmversagen
[76]; die parenterale Erndhrung bestand erst seit 2 Monaten,
was selbst fiir ein friih einsetzendes IFALD bei Erwachsenen sehr
kurz ist, sodass hieraus ebenfalls keine Empfehlung abgeleitet
werden kann. Bei der Interpretation der Studien ist zu beachten,
dass in den USA und Kanada nur LCT/MCT-Emulsionen kommer-
ziell zur Verfiigung stehen, wiahrend in Europa auch Olivendl-
und Fischélemulsionen sowie diverse Mischungen zur Verfiigung
stehen und sich bei der kurzfristigen parenteralen Erndhrung Er-
wachsener bereits durchgesetzt haben.

Aus der schlechten Prognose einer IFALD hinsichtlich des lang-
fristigen Erfolgs einer parenteralen Erndhrung bei Patienten mit
Darmversagen und der daraus resultierenden Indikation zur
Darm- bzw. multiviszeralen Transplantation leitet sich der Emp-
fehlungsgrad B ab [55, 77].

2.8 Rekonstruktive Chirurgie
2.8.1 Welche Bedeutung haben chirurgische Therapie-
verfahren in der Behandlung des Darmversagens?

Empfehlung 44:

Das Wiederherstellen der Kontinuitdt distaler ausgeschalteter
Darmanteile, der Verschluss von Fisteln, das Aufheben von blinden
Schlingen und die Infektsanierung im Abdomen kénnen die Re-
sorptionskapazitdt nachhaltig verbessern. Die Indikation und
Durchfiihrung solcher Eingriffe sollten mit einem auf diesem
Gebiet erfahrenen Viszeralchirurgen erértert werden.

[KKP; starker Konsens]

Kommentar: Kontrollierte Untersuchungen zum Einsatz rekon-
struktiver Chirurgie bei Darmversagen liegen nicht vor. Es exis-
tieren aber gute Daten, die zeigen, dass die langfristige Abhdngig-
keit von parenteraler Erndhrung von der postoperativen Anato-
mie abhdngt [7, 11, 15, 16]. Weiterhin existieren Daten, dass das
Kolon eine wichtige Funktion bei der Absorption von kurz- [17]
und mittelkettigen [18] Fettsduren als Energietrdger hat. Diese
Erkenntnisse sind Basis der starken Empfehlung, einen rekon-
struierenden Eingriff in Erwdgung zu ziehen.

Die Leitlinie der Deutschen Gesellschaft fiir GefdRchirurgie von
2008 empfiehlt, dass nach einem Mesenterialinfarkt die Wieder-
anschlussoperation im Intervall erfolgen soll [78].

2.9 Darmtransplantation bei chronischem Darm-
versagen

Empfehlung 45:

Die Darmtransplantation sollte im Falle von Komplikationen und
bei drohendem Scheitern unter chronischer parenteraler Erndh-
rung erwogen werden.

[KKP; starker Konsens]|

Empfehlung 46:

Patienten mit intestinal failure associated liver disease (IFALD)
oder dem Verschluss von zwei oder mehr zentralen Venen an der
oberen Thoraxapertur, die fiir einen zentralen Katheter genutzt
werden kénnen, sollten einem Transplantationszentrum vorge-
stellt werden.

[B (BM); starker Konsens]

Kommentar: Die Indikation zur Darmtransplantation besteht bei
einem irreversiblen, durch eine benigne Erkrankung ausgelésten
chronischen Darmversagen mit lebensbedrohlichen Komplika-
tionen, die auf die parenterale Erndhrung zuriickzufiihren sind
und die deren Fortfithrung unmdglich machen bzw. nicht sinn-
voll erscheinen lassen [77, 79, 80].

Die Indikationsstellung zur Transplantation ist jeweils eine indi-
viduelle Entscheidung.

Patienten, die wegen eines Darmversagens eine komplikationsar-
me parenterale Erndhrung erhalten, haben eine gute Prognose
[79, 80]. Das Auftreten einer IFALD oder der drohende Verlust
der zentralen Zugangswege (Thrombose von mehr als 2 zentra-
len Venen an der oberen Thoraxapertur) sind Prddiktoren fiir
das Scheitern der langfristigen parenteralen Erndhrung. Diese
Patienten profitieren hinsichtlich des Uberlebens von einer
Darm- bzw. Multiviszeraltransplantation [79, 80].

Invasive abdominelle Desmoide, die im Zusammenhang mit
einem Gardner-Syndrom auftreten, konnen eine eigenstdndige
Indikation zur Darmtransplantation darstellen, selbst wenn kein
Darmversagen besteht, weil im Rahmen der OP des Desmoids mit
dem Entstehen eines Darmversagens zu rechnen ist. Daher sollen
diese Patienten ebenfalls einem Darmtransplantationszentrum
vorgestellt werden [79].

Eine zeitgerechte Vorstellung zur Evaluierung der Transplanta-
tionsindikation ist fiir ein optimales Patienten- und Transplantat-
iberleben entscheidend.

Eine frithzeitige Vorstellung in einem erfahrenen Transplanta-
tionszentrum kann zur Minimierung der Mortalitdt auf der War-
teliste speziell fiir Patienten mit schwerwiegenden katheterasso-
ziierten Komplikationen bzw. bei Patienten mit Ultrakurzdarm-
syndrom erwogen werden [55, 77, 79]. Hochste Erfolgsraten wer-
den in der jiingeren Patientenpopulation erzielt, die zum Zeit-

punkt der Transplantation nicht hospitalisiert waren [81] (s.

© Evidenztabelle 3).

Auf dem Boden einer Konsensentscheidung der Intestinal Trans-

plant Association von 2003 werden die folgenden Vorstellungs-

kriterien und Transplantationskriterien unterschieden, die im

Wesentlichen auf Expertenmeinung beruhen und nicht durch

kontrollierte Studien gestiitzt sind.

Vorstellungskriterien:

» Erkrankungen mit schlechter Prognose (z.B. Trauma, umfang-
reiche Resektion, multiple Fisteln, “frozen abdomen”, infiltra-
tive Desmoide)

» Erkrankungen mit unsicherem natiirlichem Erkrankungs-
verlauf

» Versagen der parenteralen Erndhrungstherapie
(z.B. Gewichtsverlust; Hypalbumindmie unter 3 g/dL)

» schwere und rezidivierende Katheterinfektionen

» schwere und/oder rezidivierende Storungen des Fliissigkeits-,
Elektrolyt- und Sdaure/Basen-Haushalts

» cholestatische Lebererkrankung (assoziiert mit parenteraler
Erndhrung)

Lamprecht G et al. S3-Leitlinie der Deutschen... Aktuel Ernahrungsmed 2014; 39: e57-e71

Heruntergeladen von: Universitat Hohenheim -. Urheberrechtlich geschitzt.



Bilirubin >3 mg/dL (50 umol/L)
portale Hypertension
» (drohender) Verlust des konventionellen vendsen Zugangs
» irreversibles chronisches Darmversagen
Transplantationskriterien (Transplantationsindikation):
» irreversibles intestinales Versagen mit wesentlichen
Komplikationen
» wiederholte bzw. lebensbedrohliche Septikdmie
» Verlust von zwei oder mehr zentralen vendsen Zugdngen
» wiederholte und therapierefraktare Stérungen des Fliissig-
keits-, Elektrolyt- und Sdure/Basen-Haushalts
» cholestatische Lebererkrankung
Weiterhin werden folgende Kriterien zur Wahl des Transplanta-
tionsverfahrens angewendet, die ebenfalls auf Expertenmeinung
beruhen:
» isolierte Diinndarmtransplantation bei:
keine oder reversible Leberdysfunktion
keine oder lediglich milde portale Hypertension
» kombinierte Leber-/Diinndarmtransplantation bei:
progressiver moderater bis schwerer Lebererkrankung
(ab briickenbildender Fibrose)
intestinales Versagen mit Hyperkoagulabilitdtssyndrom
niedrig maligne Tumore mit Befall des Darms und der Leber
» multiviszerale Transplantation (inklusive modifizierte Multi-
viszeraltransplantation) bei:
Erkrankung mehrerer Organsysteme i.R. des Kurzdarm-
syndroms
frozen abdomen
vaskuldre Erkrankungen (z.B. Thrombose des Truncus
coeliacus und der Art. mesenterica superior)
Motilitdtsstérungen des gesamten Gastrointestinaltrakts
Gardner-Syndrom
Das Langzeitpatienten- und Organiiberleben ist kontinuierlich
gestiegen [81, 82].
Die Indikation zur Darmtransplantation sollte im Kindesalter bei
Auftreten von mit der parenteralen Erndhrung assoziierten Kom-
plikationen friihzeitig gepriift werden [83].
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Evidenztabelle 1

Reference

Bozzetti et
al. 2002
[49]

Santarpia
etal. 2002
(51]

Santarpia
etal.2010
(50]

Reimund
etal.2002
[46]

Shirotani
etal. 2006
[47]

Pironi et al.

2003 [48]

Level of
evidence

Study
design

multicenter
cohort

single center
cohort

single center
cohort

single center
cohort

single center
cohort

single center
cohort

Participants

447 patients with
a central venous
catheter on home
parenteral nutri-
tion (HPN)

221 consecutive
patients with an
implanted CVCon
HPN

296 patients (133
males, 163 fema-
les; mean age
58.2 + 13.5 years)
receiving HPN for
at least 3 months
42 patients with
catheter-related
infection on HPN

68 patients with
CVCon HPN

40 patients on
HPN

Outcome

the frequency of central venous
catheter (CVC) complications, the
potential risk factors for compli-
cations requiring CVC removal in
HPN patients

prevention measures, prevalence
of infections, types of agents and
implanted CVC, effectiveness of
antibiotic therapy

prevalence of infections, type of
agents, and effectiveness of anti-
biotic therapy

incidence and catheter-related
sepsis (CRS)-associated factors

the incidence of CVC complica-
tions and the potential risk factors
for complications necessitating
cvC

comparisons between safety and
efficacy of HPN and of intestinal

transplantation for treatment of
chronicintestinal failure

Welche Art von Zugang fiir langfristige, regelmaBige und haufige parenterale Erndhrung soll verwendet werden?

Results

the Cox analysis showed that using the CVC 7 times/
week and implanted ports were associated with a ha-
zard ratio of 3 and 2.8, respectively

60 CVGrelated sepsis occurred in 32 (14 %) patients.
A multivariate analysis showed that the duration of
HPN (P<0.001; OR=0.9), type of catheter (P=0.009;
OR=0.12) and type of disease (P=0.033; OR=4.92)
significantly influence catheter infection. The type of
implanted CVC (159 port-a-cath in 153 patients and
71 tunnelled in 68) seems to affect the infection rate,
this being lower in tunnelled (P=0.03)

52 patients (24 males and 28 females; 35 oncological
and 17 nononcological) were diagnosed with 169 in-
fections. The infection rate was higher for totally im-
plantable ports vs. partially implantable catheters
(infection rate 2.1vs. 1.1; P =0.001)

CRS occurred 39 times (3/1000 days of HPN). In37/39
cases, it was proven by both peripheral and central
blood cultures. In 56 % of patients, clinical signs were
discrete, delaying diagnosis. Individual factors like
learning potency, underlying disease (especially
chronicintestinal obstruction with bacterial over-
growth), and length of remaining colon and small
intestine, were slightly associated with higher CRS in-
cidence. Usually, one organism (S. epidermidis; 51 %)
was detected. A total of 14 CVC were immediately
removed. In the others, antibioticlock was more ef-
fective in patients having tunnelled catheters (50 %)
than implanted devices (25 %; P<0.05). Mean hospi-
tal stay was 22+15 days, which was influenced by 3
patients presenting associated osteomyelitis

the incidences of CVC complications were 0.29 epi-
sodes per CVGyear in 45 patients with an external
tunneled CVC, and 0.66 episodes per CVCGyearin 23
patients with an implanted port device. The inci-
dences of CVGrelated infections were 0.17 episodes
per CVGyear for external tunneled CVCs and 0.17
episodes per CVGyear forimplanted port devices.
There were no significant differences in the inci-
dences of CVC complications (P=0.095), and CVCG
related infections (P=0.406). The incidences of CVG
related infections were 0.04 episodes per CVGyear
in 54 patients with malignancies, and 0.68 episodes
in 14 patients with benign diseases (P<0.001). Multi-
variate logistic regression analysis revealed the types
of diseases that influenced the incidence of CVG
related infections (P<0.05)

survival rates at 1, 3 and 5 years were 97, 82 and 67 %
respectively. Survival was higher in patients <40
years. One death was HPN-related. Incidence of cath-
eter-related bloodstream infection: 0.30/year HPN,
was lower in patients treated by a specialized nursing
protocol. Incidence of deep vein thrombosis was
0.05/year HPN. Hepatosteatosis occurred in 55 %.
Body weight remained stable orincreased in 80 %.
Rehabilitation was total or partial in 74 %. Re-hospi-
talisation rate was 0.70/year HPN. Quality of life
scored significantly lower than in healthy populations
in six out of eight domains

Abbreviations: CRS = catheter-related sepsis; CVC= central venous catheter, HPN=home parenteral nutrition; OR =odds ratio
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Evidenztabelle 2 Taurolidinhaltige Locklésungen bei rezidivierenden Katheterinfektionen als prophylaktische MaBnahme.

Refe-
rence

Bisseling
etal.
2010
[57]

Toure et
al.2012
(58]

Level of

evidence

Ib

Study
design

randomized
controlled
trial

single center
retrospec
tive cohort
study

Participants Intervention

daily taurolidin
lock solution

n=30 patients
after a catheter-
related blood-
stream infec-

tion
IG:N=16
control: N=14

N=15 patients  daily or weekly

on home paren-  taurolidine-
teral nutrition citrate lock
with a highrisk  solution

of catheter

Control

daily heparin
lock solution

- central venous cath-
eter-associated blood-
stream infection
(CBSI) rate

Outcome

new catheter related
bloodstream infection

Results

in control group 10 re-infections
were observed, in the taurolidi-
ne group during 5370 catheter
days only 1 re-infection occurr-
ed (mean infection-free survival
175 (95 % Cl1 85-266; heparin)
versus 641(95% CI 556-727;
taurolidine) days; log-rank P<
0,0001)

the CBSI rate was 6.58/1000
catheter-days in the first period
and 1.09/1000 catheter-days in
the second period (P<0.001). In
patients with taurolidine-citrate
lock solution once a week (N=
8), the CBSI rate decreased from
4.8/1000 catheter-days to 1.37/
1000 catheter-days (p=0.02)
and in patients with taurolidine-
citrate lock solution after each
TPN (N=7), the CBSI rate de-
creased from 8.61/1000 cath-
eter-days to 0.78/1000 cath-
eter-days (P=0.001)

Abbreviations: CBSI=central venous catheter-associated bloodstream infection; Cl=confidence interval; TPN=total parenteral nutrition

Evidenztabelle 3
Reference  Level of

evidence
Pironietal. Il
2011 [80]
Grantetal. Il
2005 [81]

Study design

prospective
observational
trial

registry data
analysis

Indikation zur Darmtransplantation.

Participants

389 non-candidates for
intestinal transplantation
(ITx)

156 candidates for intestinal
transplantation

indications for intestinal
transplantation: HPN failure
(liver failure; multiple epi-
sodes of catheter-related
venous thrombosis or sepsis;
severe dehydration), high-
risk underlying disease (intra-
abdominal desmoids; con-
genital mucosal disorders;
ultra-short bowel), high mor-
bidity intestinal failure.

923 transplanted patients
(989 transplants)

Outcome

survival rates and causes
of death on HPN (HPN-re-

lated, underlying disease,

or other cause)

the scope and success of
intestine transplantation

Results

the survival rate was 87 % in non-candidates, 73 %
in candidates with HPN failure, 84 % in those with
high-risk underlying disease, 100 % in those with
high morbidity intestinal failure and 54 %, in ITx
recipients (one non-candidate and 21 candidates)
(P<0.001). The primary cause of death on HPN
was underlying disease-related in patients with
HPN duration <2 years, and HPN-related in those
on HPN duration>2 years (P=0.006). In candida-
tes, the death HRs were increased in those with
desmoids (7.1;95% Cl 2.5 to 20.5; P=0.003) or
liver failure (3.4;95% Cl 1.6 to 7.3; P=0.002)
compared to non-candidates. In deceased candi-
dates, the indications for ITx were the causes of
death in 92 % of those with desmoids or liver fail-
ure, and in 38 % of those with other indications
(P=0.041). In candidates with catheter-related
complications or ultra-short bowel, the survival
rate was 83 % in those who remained on HPN and
78% after ITx (P=0.767)

transplantation is an effective therapy for the
treatment of patients with end-stage intestine
failure who cannot tolerate parenteral nutrition.
With newerimmune suppressive protocols, 1-year
graftand patient survival rates approach the re-
sults of liver transplantation. Furtherimprove-
mentin survival are expected with early referral
since suitable donor organs are scarce and survival
rates are better when patients are well enough to
wait at home for their transplant

Abbreviations: Cl=confidence interval; HPN=home parenteral nutrition; HR =hazard ratio; ITx=intestinal transplantation
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