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Definition 
 Wikipedia:  

 Als Megakolon (altgr. μέγας mégas „groß“, lat. 

colon „Dickdarm“) bezeichnet man eine mit 

chronischer Verstopftheit einhergehende 

Erweiterung (Dilatation) des Dickdarms.  

 Pschyrembel online:  

 Massive Dilatation des Dickdarms aufgrund 

pathologischer Störung der Darmmotilität und 

konsekutiv vermehrter Darmgasbildung. In der 

Abdomenübersichtsaufnahme zeigt sich eine 

Aufweitung des Colon descendens (> 6,5 cm), 

Colon ascendens (> 8 cm) und Zäkums (> 12 

cm). 



Einteilung 

Angeboren 

Aganglionose 

(Mb. Hirschsprung) 

1 

Erworben 

Toxisch - infektiös 

Obstruktiv 

Pseudo-obstruktiv 

Chagas-Krankheit 

 

2 



Mb. Hirschsprung 

 1888 beschrieb Harald Hirschsprung (dänischer 

Pädiater) die Fälle von 2 Kindern, die aufgrund 

angeborener, schwerer Colon-Distension 

starben. 

 Erst 1948 beschrieben Whitehouse und 

Kernohan das Fehlen der myenterischen Plexus 

in der Histologie des Rektums nach Obduktion 

von 11 Fällen mit kongenitalem Megacolon.  
H. Hirschsprung 

(1830-1916) 



Epidemiologie 

 Inzidenz     1:5000 Lebendgeborene 

 Männlich : Weiblich 3:1 -  4:1 (ges. Colon 1:1) 

 Multigenetische Störung mit variabler Penetranz 

 70% Isolierte Störung : 30% Teil von Syndromen 

 2 – 15 % haben chromosomale Abnormitäten 
(häufig Trisomie 21)  

 Familiäre Häufung:  

 Geschwisterrisiko von 3% bei kurzstreckigem Befall 
und 17% bei langstreckigem. 

 Höher bei Geschwistern eines erkrankten Mädchens 

 Höher, wenn mehrere Familienmitglieder betroffen. 

 



GI - Nervensystem 
GRÖßTER TEIL DES PERIPHEREN NERVENSYSTEMS 



Ursache 

 Normalerweise ist 

der gesamte Darm 

in 3 Wochen von 

Ganglienzellen 

kolonisiert.  

 Proliferation, 

Migration und 

Differenzierung der 

Stammzellderivate 
für den Darm sind 

gestört. 

 



Genetik 
 Mutationen finden sich bei 50% der familiären und 

15% der sporadischen Fälle. 

 80% der Identifizierten Mutationen betreffen RET 

McKeown Sonja J. et al; WIREs Dev Biol 2013, 2:113–129. doi: 10.1002/wdev.57 



Chromosomen-
Aberationen in 

Verbindung mit Mb. 

Hirschsprung 

Syndrome assoziiert mit 

Mb. Hirschsprung 

Amiel J. et al; J Med Genet 2008;45:1–14. doi:10.1136/jmg.2007.053959 



Pathologie 

 Distales, aganglionäres 
Segment wechselnder 
Länge 

 Kurzstreckig (Rektum+Sigma)
 80% 

 Langstreckig     
 20% 

 Gesamter Dickdarm 

 Gesamter GI-Trakt 

 Ultra-kurzstreckig (2-4 cm) 

 Transitionszone 

 Proximale Dilatation  



Klinik 

 Diagnose meist schon beim Neugeborenen (90%) 

 Symptome 

 Verspäteter Mekoniumabgang (>24h – 48h?) 

 Abdominelle Distension 

 Erbrechen 

 Enterokolitis 

 Nach der Neugeborenenperiode (meist ab 
Nahrungsumstellung) 

 Schwere chronische Obstipation 

 Überlaufenkompresis 

 Explosionsart. Entleerung nach rektaler Untersuchung 

 Gedeihstörung 

 Subileus bis Ileus mit ggf. toxischem Megacolon 

S1-Leitlinie „Aganglionose (Mb.Hirschsprung) 
Deutschen Gesellschaft für Kinderchirurgie 04/2016 



Diagnose 
 Kontrastmitteleinlauf 

(Spezifität 76-92%) 

 Manchmal sehr diskret 

 Anorektale Manometrie 
(bis 3. LM 60% falsch pos.) 

 Erhöhter Ruhedruck 

 Fehlender RAI-Reflex 

 Rektumbiopsie (6.-8. LW) 

 Mind. 2cm oberhalb des 
Sphinkters 

 Ganglienkomplexe fehlen 

 Hyperplasie der 
cholinergen Nervenfasern 

 Erhöhte AChE  
McKeown Sonja J. et al; 

WIREs Dev Biol 2013, 2:113–

129. doi: 10.1002/wdev.57 



Differentialdiagnose 

 Mekoniumileus bei CF 

 Mekonium-Plug-Syndrom (1:500) 

 Intestinale Malformationen  

 Andere Anomalie des enteralen neuronalen 

Systems (Pseudoobstruktionssyndrom) 

 Funktionelle Störung als Folge einer maternalen 

Infektion oder Intoxikation 

 Funktionelle Obstipation bei älteren Kindern 

 



Komplikationen 
 Ileus beim Neugeborenen 

 Rasche Verschlechterung des AZ 

 Konservative Therapie (Flüssigkeit, AB, MS, Irrig.) 

 Diagnosesicherung möglichst vor OP 

 Akut ev. Stomaanlage 

 Hirschsprung-assoziierte Enterokolitis (24-34%) 

 Potentiell letal (früher 33%, heute ca. 1%) 

 Explosive, faulige Durchfälle, Fieber, Schmerzen, 
Hypovolämie, Lethargie Erbrechen (cave! 
Gastroenteritis als Fehldiagnose) 

 Ursache ist Stase, red. Schleimproduktion mit bakt. 
Überwucherung 

 Kryptenabszesse, Nekrosen, Perforationen 

 Therapie primär konservativ, bei Versagen Stoma 



Therapie 
 Vollständige Resektion des aganglionären 

Segments 

 Intraoperativer Schnellschnitt 

 Früher zwei(drei)zeitig, heute einzeitig 

 Offene OP-Verfahren 

 abdomino-perineale 
Rektosigmoidektomie (Swenson, 1948) 

 transabdominale Rektosigmoidektomie 
(State-Rehbein, 1952/1958) 

 retrorektale, transanale 
Durchzugsmethode (Duhamel, 1956) 

 endorektale, transanale 
Rektosigmoidektomie (Soave, 1963) 

 Minimal invasive OP-Verfahren 

 OP nach Georgeson (1999) 

 laparoskopisch modifizierte Operation 
nach Duhamel 

 transanale endorektale 
Durchzugsoperation (De la Torre, 1998) 

 Postoperative Komplikationén 

 Wundinfekte   15% 

 Anastomoseninsuffizienz  2% 

 Ileus     

 Stenose   20% 

 Inkontinenz   8% 

 Obstipation   30% 

 Enterokolitis   40%? 



Toxisches Megacolon 

 Definition (Pschyrembel online) 

 Akute, massive, nichtobstruktive Dilatation des 

Kolons mit fulminanter Kolitis und Zeichen der 

systemischen Toxizität. Das toxische Megakolon ist 

eine seltene, unter Umständen lebensbedrohliche 

Komplikation chronisch-entzündlicher 

Darmerkrankungen (CED), die sich als Akutes 

Abdomen mit Fieber und blutigen Durchfällen 

präsentiert. 

 



Epidemiologie 
 Genaue Inzidenzdaten liegen nicht vor 

 Gleichmäßige Alters- und Geschlechtsverteilung 

 In 1-5% bei CED (Tendenz fallend), meist früh (30% in den 
ersten 3 Monaten und 60 % innerhalb 3 Jahre nach Diagnose)   

 Bei C. difficile 1% schwere Kolitis, <1% Megacolon 

 Risikofaktoren 

 Malignom 

 COPD 

 Immunsuppressive Therapie 

 NINS 

 Antiperistaltika 

 Clindamycin 

 Sehr selten bei Salmonellen, Shigellen und Campylobacter 

 Amöbiasis  3% schwere Kolitis, <1% Megacolon 

 HIV-Infektion mit Colitis durch CMV 



Ätiologie 

GAN SI. et al; Am J Gastroenterol. 2003 Nov;98(11):2363-71. 



Pathogenese 
 Schwere Entzündungsreaktion dehnt sich auf 

Muskelschicht aus. 

 Mediatoren und bakt. Abbauprodukte steigern 

Konzentration und Aktivität der NO-Synthase (Hemmung 
durch nicht resorbierbare AB und Dexamethason). 

Sheth Sunil G. et al; Lancet 1998; 351: 509-13 

Begünstigende 

Faktoren: 

 
 Hypokaliämie 

 Antiperistaltika 

(Opiate, 

Anticholinergika, 

Antidepressiva) 

 Barium – Einlauf und 

Koloskopie 

(Distension!) 

 Abbruch einer 

Therapie mit 

Kortikosteroiden oder 

5-ASA 



Pathologie 
 CED 

 Ausdünnung der Wand mit 
tiefen Ulzera 

 Entzündung aller 
Wandschichten mit 
Granulationsgewebe 

 Muskelfasern sind verkürzt 

 Nervenplexus sind erhalten 

 C. difficile 

 Pseudomembranös mit tiefen 
Ulzera und gelb-weißen 
Plaques 

 Amöbiasis 

 Ähnlich C. difficile 

 Amöbennachweis in Biopsie 

 Cytomegalie-Virus 

 Einschlusskörper in Biopsie 

 



Klinik 

 Zeichen der schweren, 
therapierefraktären Kolitis für eine Woche 
und mehr. 

 Schwere blutige Diarrhoe (Cave! Sistieren 
oft erstes Anzeichen für Megacolon). 

 Abdominalschmerz und –spannung (80%) 

 Fieber  

 Tachykardie und Hypotension 

 Hohe Leukozytenzahl und CRP 

 Elektrolyt- und SB-Haushaltsstörungen 

 Hypalbuminämie  

 Anamnese: CED; Reise;                            
AB-Therapy; Antiperistaltika; HIV 

 

https://www.google.at/url?sa=i&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwiQpaiDrKHbAhVD26QKHXP9AjcQjRx6BAgBEAU&url=https://link.springer.com/article/10.1007/s00063-015-0076-1&psig=AOvVaw10YhbY8pLmByWe_k6uarNZ&ust=1527353981513507


Diagnose 

GAN SI. et al; Am J Gastroenterol. 2003 Nov;98(11):2363-71. 

 

Jalan KN. Et al; Gastroenterology. 1969 Jul;57(1):68-82. 



Therapie 
 

 Ziele 

 Eindämmung der 
Kolitis  

 Wiederherstellung 
der Motilität 

 Reduktion des 
Perforationsrisikos 

 Tägliche 
chirurgische Visite 

 Keine Opiate und 
Antiperistaltika! 

Sheth Sunil G. et al; Lancet 1998; 351: 509-13 



Therapie medikamentös 

CED 

 100 mg Hydrocortison 

oder Äquivalent alle 6-8 

Stunden oder 

kontinuierlich 

(Perforationsrisiko steigt 

nicht!) 

 Alternativen: 

Dexamethason, 

Methylprednisolon, ACTH 

 5-ASA hat keinen 

Stellenwert. 

Andere 

 C. difficile 

 4x500mg Vancomycin per os 

 3x500mg Metronidazol iv 

 Keine Steroide 

 Stuhltransplantation 

 HIV 

 Aggressive Suche nach Infektion 

 Meist schlechtes Ansprechen 

 Oft Notfall-OP 

 

Outcome: bis 1990 Letalität 20 - 35%, heute bei 0 – 2%  



Therapie 

operativ 

 Verfahren der Wahl im Akutfall ist die 
(sub)totale Kolektomie mit endständigem 
Ileostoma. 

 Geringere Morbidität und Mortalität als die 
Proktokolektomie und erlaubt Re-
Anastomosierung im elektiven Setting. 

 Frühe Chirurgie kann die Mortalität reduzieren. 

 Dekompressionsverfahren (Blow-hole 
Kolostomie nach Turnbull) nur in ausgewählten 
Fällen. 





Obstruktives Megacolon 

 Durch mechanische Obstruktion von innen oder 

außen. 

 Koprostase 

 Fremdkörper 

 Tumore 

 Volvulus 

 Diagnose mittels CT und/oder Endoskopie 

 Therapie zumeist chirurgisch 



Akute Pseudoobstruktion 

des Kolons 

 Ogilvie-Syndrom 

 Zeichen einer mechanischen Obstruktion ohne 

mechanische Ursache. 

 Akut oder Chronisch 

 Typischerweise im Coecum und re. Hemicolon  

 Pathogenese unbekannt 

 Perforation oder Ischämie in 3-15% 

 Mortalität  

 Ohne Komplikationen bis 15%  

 Mit Komplikationen bis 44% 



Ätiologie 

 Betrifft Hospitalisierte oder Bewohner von 

Pflegeheimen 

 Traumen (Frakturen) 

 Chirurgische Eingriffe (Abdomen, Thorax, 
Orthopädie, Transplant) 

 Post partum (bes. nach Sectio) 

 Schwere Erkrankungen (Pneumonie, MI, 

Herzinsuffizienz) 

 Medikamente (Narkotika, CA-Antagonisten, 
Phenothiazine) 



Klinik 

 Coecum-Distension (hohes Perforationsrisiko, 

wenn >10-12 cm und länger als 6 Tage). 

 Schmerzen     80% 

 Erbrechen     60% 

 Obstipation     50% 

 Paradoxe Diarhoe   40% 

 Darmgeräusche    90% 

 Gespanntes Abdomen  65% 

 Fieber und Peritonismus sind Zeichen der 

Ischämie oder Perforation. 



Diagnostik 

 Labor zeigt keine pathognom. Abweichungen. 

 Hypokaliämie, -calcämie und –magnesiämie sind 

häufig. 

 CT zeigt prox. Dilatation meist bis zur linken Flexur. 

 KM-Einlauf ist oft auch therapeutisch. 

 Abdomen-Aufnahme  



Therapie 
 Engmaschige klinische Kontrolle und radiolog. 

Kontrolle (alle 12-24h) 

 Magensonde und Rektalkatheder 

 Lagewechsel, wenn möglich 

 Therapie der Grunderkrankung 

 Absetzen von antiperistaltischen Medikamenten 

 Vorsichtige Einläufe (Perforationsgefahr) 

 Neostigmin  

 2mg über 5 Min iv unter Monitorisierung  

 Erfolg in über 90% nach median 4 Min (3-30) 

 Endoskopische Dekompression (3% Perforation) 

 Kolostomieanlage bei Versagen 

 Bei Perforation ev. auch Kolektomie nötig  

 



Chagas Krankheit 
 Parisitose 

 Erreger  Trypanosoma cruzi 

 Vektor Raubwanzen 

 Verbreitung in Mittel- und Südamerika 

 Verlauf in Stadien 

 Akut (IKZ 5-20d, Dauer 4 Wochen) 

 An der Bisstelle Rötung, Schwellung (lokal und 
LNN), Konjunkivitis 

 Allgemein: Fieber, Abdominalschmerz, Diarrhoe, 
Hepato-Splenomegalie, Myokarditis, Enzephalitis 

 Chronisch: Cardiomypathie, Megaösophagus 
und - Colon  

 Diagnose Erregernachweis im dicken Tropfen 

 Therapie (akut)  Nifurtimox für 120 Tage oder 
      Benznidazol für 60 Tage  

 Letalität 10%  



Danke! 


