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HINTERGRUND
Die Schwere der Darmbeteiligung bei CF ist in den ersten Lebensjahren haufig der entscheidende Faktor fur das Gedeihen und den Krankheitsverlauf.
CFTR wird im Dunndarm hoch exprimiert und reguliert den Salz-, Wasser- und Bikarbonattransport in das Darmlumen. Folge der CFTR-Dysfunktion ist u.a.
eine erhohte Viskositat des intestinalen Mukus, woraus Obstruktionsneigung, bakterielle Fehlbesiedlung, vermehrte Inflammation und Dysmotilitat mit
verzogerter Darmpassage resultieren. Manifestationen der CF-Darmerkrankung sind u.a. Mekoniumileus, DIOS, Koprostase, Analprolaps, ileokolische
Invagination, intestinale bakterielle Uberwucherung und vermehrte Infektanfalligkeit des Darms. Zum Teil kdnnen Symptome aber auch durch
therapeutische Maldnahmen, wie Antibiotikagaben und Operationen, (mit)verursacht sein.

FALLBERICHT

Wir berichten uber eine mittlerweile 7jahrige Patientin mit Cystischer Fibrose (F508del homozygot) mit schwerer Darmbeteiligung und allen oben
genannten Manifestationen. Pranatal Mekoniumileus mit Jejunumperforation und Volvulus, postnatal Jejunumteilresektion mit Anlage einer Bishop-Koop-
Anastomose, nach 2 Monaten Wiederherstellung der Darmkontinuitat. Nach zunachst gutem Gedeihen mehrfach virale Gastroenteritiden mit prolongierter
Virusausscheidung und postenteritischer Zottenatrophie. Neben diatetischen Maldnahmen und langfristiger Probiotikagabe Implantation einer PEG-Sonde
mit 3 Jahren, danach besseres Gedeihen. Im sechsten Lebensjahr zunehmende chronische Subileussymptomatik in Kombination mit den Symptomen
einer intestinalen Uberwucherung: schwere chronische Diarrhoen mit wiederholter Besserung unter Antibiotikagabe, Gedeihstérung, mahlzeitenabhéngige
abdominelle Distension, Koliken und Fieberschube. Im MRT und den Kontrastmittelaufnahmen des Abdomens Darstellung einer unmittelbar vor der
ehemaligen Anastomose gelegenen, sackformig erweiterten Jejunumschlinge. Es erfolgte die Indikationsstellung zur operativen Versorgung. Praoperativ
Elementardiat und Antibiotikatherapie mit Rifaximin uber mehrere Wochen zur Verminderung der Entzundungsaktivitat. Intraoperativ Losung zahlreicher
Adhasionen und Darmspulung bei DIOS, Resektion der Bishop-Koop-Anastomose und Anlage einer End-zu-End-Anastomose. Postoperativ protrahierter
Kostaufbau mit rezidivierendem lleus, daher Weiterfuhrung der Elementardiat uber 5 Monate. Inzwischen 3 kg Gewichtszunahme und vollstandiger
Kostaufbau. Bis dato ist unsere Patientin unter Normalkost beschwerdefrei. Beginn mit Lumacaftor/lvacaftor mit gutem Ansprechen.
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KRANKHEITSBILD
Die intestinale bakterielle Uberwucherung (SIBO, small intestinal bacterial overgrowth) ist ein
Malabsorptionssyndrom, das durch ein Uuberschiefendes Bakterienwachstum im Dunndarm
gekennzeichnet ist. Es wird durch eine Storung der Darmmotilitat ausgelost und verursacht vielfaltige,
haufig unspezifische gastrointestinale Symptome. Hautpursache in unserem Fall war ein
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Blindsacksyndrom, ausgelost durch die prastenotische Dilatation des Jejunums vor der Anastomose. | X X X GEWICHTSVERLAUF
Patienten mit CF haben aufgrund der Darmbeteiligung eine erhohte Pravalenz. Das Auftreten ist mit By § i Eg;i:g;?{ﬁhfd
einem schlechteren Ernahrungsstatus assoziiert. Zur Diagnostik des SIBO werden Atemtests (Glucose, i A oy o Bl
Lactulose) eingesetzt, jedoch existiert diesbezuglich derzeit keine ausreichende Evidenz. Zunehmende "o 1 2 3 4 s &7 & 9 10 1 1
Evidenz gibt es hingegen fur die Therapie mit dem nicht resorbierbaren Antibiotikum Rifaximin. ORRESPONDENZADRESSE: pationce eschenhagen@charie.de
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