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Vorwort

In meiner langjährigen Tätigkeit als Anästhesiologe und Intensivmediziner durfte ich
viele Kinder mit Ösophagusatresie betreuen. Dies geschah in enger Zusammenarbeit
mit Kinderchirurginnen und Kinderchirurgen und ebenso im Austausch mit den Fami-
lien selbst. Diese Erfahrungen haben mir sehr deutlich gezeigt, wie anspruchsvoll die
Behandlung dieser seltenen Fehlbildung ist und wie wichtig eine verlässliche Beglei-
tung über die Operation hinaus bleibt.

Schon früh entstand daraus auch ein intensiver Kontakt zu KEKS e.V. Zunächst geschah
dies durch gemeinsame Gespräche mit Eltern, später auch durch die Unterstützung der
Arbeit des Vereins. Daraus hat sich über die Jahre eine enge Verbindung zwischen KEKS
und der Erika-Reinhardt-Stiftung entwickelt. Frau Reinhardt selbst, die Gründerin der
Stiftung, war zeitlebens eine wichtige Wegbegleiterin. Heute führen wir ihr Werk in
ihrem Sinne fort, indem wir insbesondere das Medizin-Team von KEKS fördern, das
betroffenen Familien mit fachlichem Rat zur Seite steht.

Gerade die niedergelassene Pädiatrie hat für die langfristige Versorgung von Kindern
mit Ösophagusatresie eine Schlüsselrolle. Sie ist für die Familien erste Anlaufstelle, hilft
beim Erkennen möglicher Komplikationen und gibt Sicherheit im Alltag. Mit diesem
Supplement möchten wir dazu beitragen, das Wissen um die Besonderheiten dieser
Erkrankung zu verbreitern und den Ärztinnen und Ärzten, die diese Kinder begleiten,
eine verlässliche Unterstützung an die Hand zu geben.

Mein Dank gilt allen, die an der Entstehung dieses Heftes mitgewirkt haben, hier vor
allem von KEKS-Seite aus Frau Julia Seifried und Frau Annika Bürkle und dem Verlag,
der die Veröffentlichung ermöglicht hat; hier gilt der Dank vor allem Frau Dr. Judith
Lucas und Frau Melina Singer.

Prof. Dr. med. Franz-Josef Kretz
Vorsitzender der Erika-Reinhardt-Stiftung

English version at:

https://doi.org/10.1055/a-2377-2004

Prof. Dr. med.
Franz-Josef Kretz

Editorial
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Vorwort zum Supplement

Die Diagnose einer Ösophagusatresie stellt nicht nur für die betroffenen Kinder eine
Herausforderung dar, sondern ebenso für ihre Familien – und für alle, die sie medi-
zinisch begleiten. Nach einem oft intensiven stationären Aufenthalt beginnt mit der
Entlassung in die häusliche Umgebung eine neue Phase: Die ambulante Versorgung
übernimmt eine Schlüsselrolle und mit ihr die Kinderärztin oder der Kinderarzt.

KEKS hat sich gemeinsam mit führenden Fachleuten dazu entschlossen, mit diesem
Supplement einen praxisnahen Beitrag für die niedergelassene Pädiatrie zu leisten. Ziel
ist es, die häufig komplexen und heterogenen Versorgungsbedarfe von Kindern mit
Ösophagusatresie systematisch aufzuzeigen und alltagsnahe Handlungsempfehlungen
für die ambulante Betreuung zu geben.

Ein entscheidender Beweggrund für die Entstehung dieses Supplements liegt in der
zunehmenden Fragmentierung der Versorgung. Die Kliniklandschaft ist heute stark
zersiedelt, Übergänge zwischen stationärer und ambulanter Behandlung sind mitunter
unzureichend strukturiert. In der Folge müssen Eltern oft eine koordinierende Rolle
übernehmen, die sie emotional und organisatorisch belastet. Dabei zeigt die wissen-
schaftliche Literatur – ebenso wie unsere eigene Erhebung bei betroffenen Familien –,
wie wichtig ein kontinuierlicher, sektorenübergreifender Betreuungsansatz ist.

KEKS und EAT stehen im engen Austausch mit einem breiten Netzwerk aus Spezia-
list:innen, die häufig als Mitglieder in den wissenschaftlichen Beiräten von KEKS und
EAT sowie deren Mitgliedsorganisationen aktiv sind. Diese Spezialist:innen arbeiten
mit ihren multidisziplinären Teams in den national und international zertifizierten Klini-
ken gemeinsam mit den Patientenorganisationen an einem kontinuierlichen Qualitäts-
dialog zur Verbesserung der Versorgung entlang der lebenslangen „Patient Journey“.

Das Supplement Ösophagusatresie bündelt Erkenntnisse aus klinischer Praxis, aktueller
Studienlage und Erfahrungswissen aus über 2000 dokumentierten Fallgeschichten in
Deutschland sowie ein Vielfaches davon in unseren EAT-Mitgliedsorganisationen. So
konnten auch seltenere Verläufe und potenzielle Komplikationen in die Betrachtung
einfließen. Gerade in der ambulanten Nachsorge nehmen hausärztlich tätige Pädia-
ter:innen eine zentrale Rolle ein. Familien sehen sich nicht selten mit Komplikationen
konfrontiert, deren Bedeutung sie beim ersten Auftreten schwer einschätzen können.
Immer wieder berichten Eltern, in Akutsituationen – etwa in Notaufnahmen –mit ihren
Beobachtungen nicht ernst genommen worden zu sein. Ein häufiger Grund dafür ist
mangelnde Erfahrung des involvierten Fachpersonals mit der seltenen Fehlbildung.
Umso wichtiger ist eine verlässliche Einordnung durch erfahrene Kinder- und Jugend-
ärztinnen und ‑ärzte, die helfen können, elterliche Sorgen zu gewichten: sei es durch
die Empfehlung, sich in der nachsorgenden Klinik erneut vorzustellen, eine spezialisier-
te Zweitmeinung einzuholen oder durch sachliche Beruhigung bei unauffälligen oder
altersentsprechenden Symptomen.

Die Kinderärztin oder der Kinderarzt ist daher für viele Familien nach der Entlassung die
wichtigste Anlaufstelle – medizinisch, beratend, aber auch emotional. Diese Rolle ver-
dient fachliche Rückendeckung. Wir hoffen, dass dieses Supplement dazu beiträgt, die
Sicherheit im Umgang mit dieser seltenen Fehlbildung zu stärken und den betroffenen
Kindern ein stabiles, gut begleitetes Aufwachsen zu ermöglichen. Ebenso soll es die
Wichtigkeit einer lebenslangen Nachsorge und eines strukturierten Übergangs in die
Erwachsenenmedizin aufzeigen. KEKS und EATstehen den Kinderärztinnen und Kinder-
ärzten dabei als fachlich national wie international vernetzter, patientennaher Partner
gerne zur Seite.

Stefanie Lorenz

Anne Dimarakis

Anke Widenmann

Editorial
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Ein besonderer Dank gilt an dieser Stelle der Erika-Reinhardt-Stiftung, durch deren
Unterstützung die Realisierung dieses Supplements möglich wurde.

Anne Dimarakis, Vorsitzende KEKS
Stefanie Lorenz, 2. Vorsitzende KEKS und Kinderärztin
Anke Widenmann, Vorstand KEKS und Vorsitzende EAT

English version at:

https://doi.org/10.1055/a-2377-1721

DANKSAGUNG

KEKS bedankt sich bei allen Autor:innen, die teilweise seit vielen Jahren ehren-

amtlich im Wissenschaftlichen Beirat von KEKS engagiert für eine Verbesserung

der Versorgung von Menschen mit angeborener Ösophagusatresie aktiv sind.

Alle Autor:innen haben im Rahmen einer Auditierung gegenüber KEKS sowie dem

europäischen Referenznetzwerk ERNICA ihre fachliche Expertise nachgewiesen.
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Einleitung
Weil sich die Luftröhre und die Speiseröhre bei Embryonen aus
einer anfänglich gemeinsamen Struktur entwickeln, ist bei Fehlbil-
dungen der Speiseröhre in den meisten Fällen auch die Luftröhre
betroffen. Dies wird schon offensichtlich dadurch, dass die meis-

ten Kinder eine tracheoösophageale Fistel (TÖF) haben und ist zu-
sätzlich auch nach der Korrekturoperation funktionell bedeutsam,
weil meistens auch eine Tracheomalazie besteht.

Die Versorgung von Kindern mit einer angeborenen Unter-
brechung der Speiseröhre ist anspruchsvoll und erfordert zu ihrer
sicheren Versorgung eine hohe Expertise und Routine aller betei-
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ZUSAMMENFASSUNG

Die Behandlung von Kindern, die mit einer unterbrochenen

Speiseröhre geboren werden, ist anspruchsvoll und aufwen-

dig. Weil sie sich während der Embryonalentwicklung aus

einer gemeinsamen Struktur entwickelt, ist in den meisten

Fällen auch die Luftröhre von der Fehlbildung betroffen. Da-

raus ergeben sich zusätzliche Besonderheiten und Anforde-

rungen. Damit diese Kinder sicher versorgt werden können,

müssen alle beteiligten Fachleute viel Erfahrung und Übung

haben und gut zusammenarbeiten. Die Überlebensrate und

die Lebensqualität hängen ganz erheblich von einer guten

Versorgung in den ersten Lebensjahren ab. Dazu müssen klare

interdisziplinäre Behandlungsabläufe werden. Dies erfordert

gewisse Fallzahlen, um Routine zu entwickeln.

SUMMARY

The treatment of children born with an interrupted esophagus

is demanding and complex. Because the esophagus and tra-

chea develop from a shared embryonic structure, the trachea

is also affected by malformation in most cases. This entails ad-

ditional special features and requirements. To ensure safe

care, all involved specialists must have extensive experience

and practice and work together effectively. Survival and qual-

ity of life depend substantially on high-quality care in the first

years of life. Clear interdisciplinary treatment pathways must

be established and implemented regularly, which requires a

certain annual case volume and, with it, routine.

Ösophagusatresie – die ersten Jahre

Esophageal Atresia – The First Years

Übersicht
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ligten Berufsgruppen und Fachbereiche. Dazu gehören von der
Pränataldiagnostik über die Geburtshilfe, Neonatologie, Kinder-
radiologie, Kinderanästhesie und Kinderchirurgie auch die post-
operative Intensivmedizin, Pflege und Physiotherapie. Ein solches
Team kann nur dann routiniert arbeiten, wenn es klare Vorgaben
für die Strukturen und den Ablauf aller Versorgungsschritte hat
und Erfahrung damit sammeln und erhalten kann. Weil es nicht
möglich ist, dies mit nur wenigen Fällen im Jahr zu erreichen, ist
die Zentralisierung eine der dringendsten Forderungen, um die
Versorgungsqualität von Kindernmit Ösophagusatresie zu ermög-
lichen.

Eine Datensammlung aus den Jahren 1980–2015, die 6466 Kin-
der mit Ösophagusatresie aus 24 internationalen Registern mit
sehr diversen Ländern umfasste, zeigte ein 1-Monats-Überleben
von fast 90% und 5-Jahres-Überleben von 83% [1]. Sicher ist die
Versorgung in den letzten Jahrzehnten immer besser geworden,
aber es bestehen Risiken im gesamten Behandlungsverlauf, die
bei zusätzlichen Fehlbildungen sowie Frühgeburtlichkeit zuneh-
men. Eine Erhebung aller deutschen DRG-Leistungsdaten aus den
Jahren 2016–2022 zeigte eine 1-Monats-Überlebensrate von 92%
[2], wobei hier sehr unterschiedlich spezialisierte Versorger betei-
ligt waren. In einer aktuellen Datensammlung aus dem „Boston
Childrenʼs Hospital“ zeigten sich Überlebensraten, die nur dann
auf 90% eingeschränkt waren, wenn die Neugeborenen mit einem
Geburtsgewicht von weniger als 1500 g oder einer bedeutsamen
Fehlbildung des Herzens geboren wurden [3], alle anderen über-
lebten. Man muss davon ausgehen, dass durch eine Zentralisie-
rung in Deutschland die Komplikations- und Überlebensraten ver-
bessert werden könnten [2].

Ganz erheblich hängen die Überlebensrate und die Lebensqua-
lität von einer guten Versorgung in den ersten Lebensjahren ab.
Dieses Kapitel soll die wichtigsten Aspekte dazu anschaulich zu-
sammenfassen.

Pränatale Diagnostik
Die typische Befundkonstellation bei einem Kind mit Ösophagus-
atresie ist im pränatalen Ultraschall das Vorhandensein von viel
Fruchtwasser kombiniert mit einem kleinen Magen. Ein Zuviel an
Fruchtwasser findet sich aber nur bei ca. 40–50% der Fälle [4]. Das
kommt daher, dass der Fetus das Fruchtwasser, welches zu 80%
aus fetalem Urin besteht, nicht schlucken kann.

Da eine Ösophagusatresie in manchen Fällen mit anderen Fehl-
bildungen kombiniert sein kann, müssen diese bei einem entspre-
chenden Verdacht sorgfältig ausgeschlossen werden. Die häufigs-
te Assoziation bei einer Ösophagusatresie ist dabei die VACTERL-
Assoziation. VACTERL ist ein Akronym, das sich aus vertebralen,
anorektalen, kardialen, tracheoösophagealen, renalen und Lim-
Fehlbildungen zusammensetzt. Insbesondere der Herz- und Nie-
renstatus können für die weitere Prognose des Kindes wichtig sein.

Bei Hinweisen auf ein Syndrom kann ein mütterlicher Bluttest,
eine Chorionzottenbiopsie oder eine Amniozentese hilfreich sein,
denn Chromosomenanomalien wie das Down-Syndrom (Trisomie
21) oder die Trisomien 13 und 18 sind mit einer Ösophagusatresie
assoziiert.

Die oben beschriebene pränatale Diagnostik erfasst nur einen
Teil der Fälle einer Ösophagusatresie. In einer Metaanalyse unter

Einschluss von fast 74000 Feten lag die Sensitivität beim pränata-
len Ultraschall bei nur 42% [5] und entspricht damit der Häufigkeit
von dem damit vergesellschafteten „Zuviel“ an Fruchtwasser (as-
soziiertes Polyhydramnion). Damit gehört die Ösophagusatresie
zu den am häufigsten übersehenen angeborenen Anomalien in
der Schwangerschaft [6].

Nur in komplexen, unklaren Fällen ist eine pränatale Magnet-
resonanztomografie (MRT) der Feten indiziert. Sie hat eine etwas
höhere diagnostische Genauigkeit im Vergleich zur Sonografie, ist
aber auch mit einem größeren Aufwand verbunden. Derzeit wer-
den zahlreiche Studien durchgeführt, welche die pränatale MRT-
Diagnostik verbessern sollen, und es bleibt abzuwarten, ob hier
in Zukunft eine bessere Vorhersehbarkeit mit geringem Aufwand
für Schwangere und ihre Feten möglich ist [7].

Bei Verdacht auf eine Ösophagusatresie sollte die Geburt un-
bedingt in einem Zentrum mit ausreichend Erfahrung in der Ver-
sorgung von Kindern mit Ösophagusatresie erfolgen. Ein Kaiser-
schnitt ist per se bei dem Verdacht auf Ösophagusatresie nicht
erforderlich. Betroffene Familien sollten schon pränatal in einem
multidisziplinären Team eingebunden werden, das alle Aspekte
der Versorgung (Geburtshilfe, Neonatologie, Kinderchirurgie, Kin-
deranästhesie) umfasst.

Peripartale Versorgung
Bei der postnatalen Versorgung soll, wenn möglich, zügig eine
suffiziente Spontanatmung erreicht werden. Zur Ableitung von
Speichel und Sekreten aus dem Mund wird eine Schlürfsonde
gelegt und der Oberkörper sollte hochgelagert werden, um die
Atmung zu erleichtern. Oft ist auch eine Seitenlagerung hilfreich,
damit das Sekret abfließen kann. Bei invasiver, aber auch nicht in-
vasiver Beatmung kann es schrittweise zur Füllung des Magens
mit Luft kommen, falls, wie in den meisten Fällen, eine untere tra-
cheoösophageale Fistel (TÖF) vorhanden ist. Im Extremfall kann
bei praller Füllung des Magens mit Luft eine Beatmung unmöglich
werden. Dann muss der Magen dringlich entlastet werden, um ein
Überleben zu ermöglichen. Dies kann zur Not mit einer trans-
abdominellen Punktion der Magenblase erfolgen. Andernfalls ist
eine operative Eröffnung des Magens erforderlich. Ansonsten gel-
ten die gleichen Empfehlungen wie bei der generellen Versorgung
von Neugeborenen [8].

Postnatale/präoperative Diagnostik
und Vorbereitung

Sicherung der Diagnose

Kinder mit Ösophagusatresie können ihren Speichel nicht schlu-
cken. Das führt unmittelbar nach der Geburt zu Husten, sichtba-
rem Sekret aus dem Mund und im Verlauf zu Atemnot. Die erste
Maßnahme ist dann das Absaugen des Sekretes und der Versuch,
eine Magensonde durch die Nase oder den Mund vorzuschieben.
Wenn die Sonde sich nicht in den Magen vorschieben lässt, ist das
oft der erste sichere Hinweis auf eine Ösophagusatresie und wird
trotz der im Folgenden beschriebenen Unsicherheiten von allen
aktuellen Leitlinien als Bestätigung der Diagnose akzeptiert [9].
Es wird ein Röntgenthorax zur Dokumentation der umgeschlage-
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nen Magensonde angefertigt, der als sog. Babygramm den ge-
samten Brustkorb und den Bauchraum abbilden muss. Die Appli-
kation von Kontrastmittel durch die Sonde sollte wegen der Aspi-
rationsgefahr vermiedenwerden, allenfalls kann etwas Luft (10ml)
während der Aufnahme in die Sonde eingespritzt werden, um den
oberen Blindsack besser zu erkennen. Wird im Babygramm Luft in
der Magenblase dargestellt und hat das Kind tatsächlich eine Öso-
phagusatresie, beweist diese Luft eine untere TÖF. Das Baby-
gramm zeigt neben dem oberen Blindsack und der Magenblase
auch die Konfiguration des Herzens, als möglichen Hinweis eines
Herzfehlers, sowie die gesamte Wirbelsäule zum Ausschluss von
Wirbelkörperfehlbildungen. Obligat ist nach der Geburt auch eine
Ultraschalluntersuchung des Herzens, eine sog. Echokardiografie
sowie eine Ultraschalluntersuchung des Bauches, insbesondere
zur Abklärung von Nierenfehlbildungen.

Dieses diagnostische Vorgehen beinhaltet selten aber regel-
haft falsch positive Diagnosen, bei denen die Magensonde auf-
grund anderer Ursachen nicht zu legen ist. Zu diesen seltenen Ur-
sachen zählen die Fremdkörperimpaktion [10], Pharynx-Pouching
nach traumatischer Geburt [11], Pharynx- oder Ösophagusper-
forationen aufgrund traumatischer Versuche der endotrachealen
Intubation [12,13] und der Fehlplatzierung einer Magensonde
[14]. Aber auch falsch negative Diagnosen werden beschrieben,
bei denen sich Magensonden trotz Fehllagen regulär im Röntgen
präsentieren. Zum Beispiel wurden die Perforation des oberen
Ösophagusstumpfes mit der Sonde und die Passage durch das
Mediastinum in den Bauchraum beschrieben [15] oder auch der
Eintritt der Sonde durch den Larynx oder eine obere tracheoöso-
phageale Fistel (TÖF) in die Luftröhre, mit anschließender Passage
durch eine untere TÖF in den Magen [16–18].

Auch um zu vermeiden, dass erst intraoperativ eine Fehldiag-
nose erkannt wird, muss eine präoperative bronchoskopische
Überprüfung gefordert werden, die in der Realität aber meist
nicht stattfindet [19]. Auch ein europäisches Konsensus-State-
ment empfiehlt eine Bronchoskopie vorab, um weitere Patholo-
gien zu erkennen [9], eine TÖF zu lokalisieren und Fälle mit einer
2., oberen TÖF zu erkennen [20]. Der tracheale Eintritt in eine TÖF
in die untere Speiseröhre stellt sich typischerweise „fischmaul-
artig“ dar (Fistel zieht nach unten), hingegen stellt sich eine obere
TÖF in der Trachea wie ein Vulkankrater dar (Fistel zieht nach
oben). Empfehlungen, eine Ösophagoskopie vorab durchzufüh-
ren, finden sich hingegen nicht. Dies ist sicher darauf zurück-
zuführen, dass in den meisten Fällen von Ösophagusatresie eine
untere TÖF vorhanden ist und deren Darstellung bei einer Bron-
choskopie die Diagnose bestätigt. In den Fällen, in denen aber kei-
ne TÖF gefunden wird, halten wir eine Ösophagoskopie für drin-
gend angezeigt [13], denn dann könnte entweder eine Kontinui-
tät des Ösophagus vorliegen oder eine Ösophagusatresie ohne
TÖF (Vogt Typ 2). Als Tipp der Autoren kann diese Ösophagosko-
pie auch mit einem Bronchoskop unter Applikation eines durch-
gehend positiven Atemwegdrucks (PEEP) einfach und schnell
durchgeführt werden. Die Endoskopie kann unmittelbar vor der
OP durchgeführt werden, um Mehrfachanästhesien zu vermei-
den.

Präoperative Vorbereitung

Die Korrektur einer Ösophagusatresie ist in den seltensten Fällen
ein Notfall. Nur wenn durch eine Druckbeatmung der Magen dis-
tendiert und dadurch die Beatmung behindert ist, muss schnell
gehandelt werden. Ansonsten empfiehlt sich eine gute präopera-
tive Vorbereitung, um die Operation so sicher und erfolgreich wie
möglich durchführen zu können. Die präoperative Vorbereitung
soll somit das Risiko für Komplikationen minimieren und die best-
möglichen Voraussetzungen für die Operation schaffen. Bei Luft
im Magen und dementsprechend am wahrscheinlichsten einer
unteren TÖF (Fehldiagnosen siehe oben), ist nach Möglichkeit die
Spontanatmung des Neugeborenen am günstigsten. Dadurch
wird das Risiko der Überblähung des Magens minimiert.

Zusätzlich ist eine umfassende Diagnostik zum Ausschluss
oder Nachweis weiterer Fehlbildungen erforderlich, insbesondere
eine Echokardiografie zur Beurteilung der Herzfunktion, mögli-
cher kardialer Anomalien und Ausschluss einer untypisch rechts
deszendierenden Aorta. Ein weiterer Schwerpunkt liegt auf dem
Ausgleich des Säure-Basen-Haushalts und der Elektrolyte, um eine
stabile Stoffwechsellage zu gewährleisten. Die Operation sollte
idealerweise innerhalb der ersten Tage nach der Geburt erfolgen,
da das Risiko einer Verschlechterung der pulmonalen Situation
des Kindes mit zunehmender Zeit deutlich ansteigt. Außerdem
muss rechtzeitig eine bestrahlte Blutkonserve bereitgestellt wer-
den, um im Bedarfsfall eine Transfusion durchführen zu können.

Anästhesie zur Primäroperation

Anästhesie- und Risikoaufklärung

Im Rahmen der Anästhesieaufklärung sollen die Eltern bzw. Sorge-
berechtigten umfassend über die geplanten Maßnahmen und
möglichen Risiken informiert werden. Besonders auf Sorgen im
Bezug zur Narkose sollten die Behandler empathisch eingehen.
Liegt die Narkose in Händen von erfahrenen Anästhesist:innen,
ist diese nachweislich sicherer und für den Säugling nicht schäd-
lich [23,24]. Wie oben beschrieben, ist eine Tracheoskopie/Bron-
choskopie und ggf. auch eine Gastroskopie erforderlich. Die Nar-
kose wird in Form einer Intubationsnarkose (ITN) durchgeführt.
Zudem müssen invasive Zugänge erwogen werden, um eine opti-
male Überwachung und Behandlung besonders bei sehr kleinen
Neugeborenen und begleitenden Herzfehlern zu gewährleisten.

Falls notwendig, können auch Bluttransfusionen erforderlich
werden, über deren Indikation und Risiken ebenfalls aufzuklären
ist. Nach dem Eingriff wird die weitere Behandlung und Überwa-
chung auf der Intensivstation stattfinden. Bei den Aufklärungs-
gesprächen müssen auch die Risiken für schwerwiegende Kompli-
kationen (bis hin zum Tod oder zu Behinderungen, siehe Einlei-
tung) adressiert werden. Vor der Korrekturoperation ist darauf zu
achten, dass die Eltern ausreichend Zeit zwischen Aufklärung und
OP-Termin haben, sofern der Eingriff, wie in den allermeisten Fäl-
len, elektiv vorgenommen wird.
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Anästhesievorbereitung

Neben den allgemein leitliniengerechten, standardisierten Vor-
bereitungen für operative Eingriffe im Neugeborenen- und Säug-
lingsalter sind bei Eingriffen am Ösophagus zusätzliche, spezi-
fische Maßnahmen erforderlich.

Zur Vorbereitung müssen standardmäßig Masken, Larynx-
masken und Endotrachealtuben in unterschiedlichen adäquaten
Größen griffbereit sein. Ebenso eine endoskopische Optik, mit
der eine Tracheoskopie durchgeführt werden kann. Bei fehlendem
Nachweis einer Fistel, muss auch eine Ösophagoskopie möglich
sein. Zusätzlich werden eine dicke Stochersonde (oral platziert
zur Schienung und Exposition des oberen Ösophagusstumpfes)
und eine dünne Magensonde (nasal platziert, um diese über die
später geschaffene Anastomose schieben zu können) bereitge-
legt. Die Auswahl der Art und Größe dieser Instrumente erfolgt
in enger Absprache mit den Operateur:innen.

Ein standardisiertes Monitoring sollte neben Pulsoxymetrie,
EKG, nicht invasiver und invasiver Blutdruckmessung (NIBP, IBP),
Temperatursonde auch eine Überwachung mittels Nahinfrarot-
spektroskopie (NIRS) und ein neuromuskuläres Monitoring (NMT)
enthalten. Zusätzlich sollte das Neugeborene mit einem Dauer-
katheter, einem zentralvenösen Zugang und einem arteriellen Zu-
gang ausgestattet sein. Besonders ein arterieller Zugang ermög-
licht regelmäßige Blutgasanalysen sowie Blutzuckerkontrollen.

Die Endoskopie sollte sorgfältig ablaufen, indem auch die Tra-
chealhinterwand nach (weiteren) Fisteln untersucht wird. Dies er-
möglicht auch das Ausschließen von Fehldiagnosen (z. B. aufgrund
eines geburtstraumatischen pharyngealen Hämatoms). Die Be-
funde der Endoskopie werden idealerweise vorab dem Operateur
demonstriert und nach gemeinsamer Absprache das weitere Vor-
gehen festgelegt (Tubuslage, ggf. Sondierung der TÖF).

Ablauf der Narkoseführung

Die Narkose wird wie üblich eingeleitet, wobei die genaue Vor-
gehensweise an die jeweiligen Gegebenheiten angepasst wird.
Nach der endoskopischen Darstellung ist bei der endotrachealen
Intubation besonders darauf zu achten, eine Intubation in eine
TÖF zu vermeiden. Die korrekte Tubuslage kann auch zusätzlich
bronchoskopisch kontrolliert werden. Die Einleitung erfolgt in An-
wesenheit der Operateur:innen, sodass im Notfall eine Gastroto-
mie durchgeführt werden kann, falls es zu einer Magenüberblä-
hung kommt. Eine Magensonde wird im Rachen (sog. Stocherson-
de) platziert und zugänglich gehalten, sodass sie intraoperativ zur
Exposition des oberen Ösophagusstumpfes vorgeschoben werden
kann.

Das Kind wird für die Operation in Linksseitenlage gelagert. Die
Beatmung erfolgt bis zum Verschluss der Fistel besonders vorsich-
tig. Das Ziel für die periphere Sauerstoffsättigung liegt bei 97–
98%, bei Frühgeborenen bei 87–92%. Es ist auf eine Normovolä-
mie zu achten. Zusätzlich müssen jederzeit Katecholamine ver-
abreicht werden können. Idealerweise sollten diese von Anfang
an minimal dosiert „mitlaufen“, damit sie unmittelbar wirken kön-
nen.

Nach der Anastomose wird evtl. nach Absprache mit den Kin-
derchirurg:innen eine nasal platzierte Magensonde gelegt und
sorgfältig fixiert.

Intraoperative Herausforderungen

Aufgrund der vielfältigen und komplexen intraoperativen Heraus-
forderungen ist die Anwesenheit einer erfahrenen Fachärztin bzw.
eines erfahrenen Facharztes für Kinderanästhesie essenziell.

Durch das zähe Bronchialsekret kann es intraoperativ zu einer
Verlegung des Tubus und der Atemwege kommen, was eine ad-
äquate Oxygenierung erschwert. Zusätzlich kann es durch opera-
tive Manipulation zu einer Kompression der Lunge oder Trachea
kommen. Dies führt zu einer unzureichenden Beatmung mit Ein-
schränkung der Oxygenierung und Decarboxylierung. Eine wei-
tere potenzielle Komplikation stellt die Kompression der Vorhöfe
oder der Vv. cavae dar, wodurch der kardiale Rückfluss behindert,
der Auswurf reduziert und infolgedessen die Oxygenierung weiter
vermindert werden kann. Die Unterscheidung dieser Komplikatio-
nen erfordert einen erfahrenen Anästhesisten bzw. eine erfahrene
Anästhesistin, der/die in der Lage ist, die Ursachen adäquat zu er-
kennen und gezielt Maßnahmen einzuleiten, um eine vollständige
Erholung zu ermöglichen.

In gewissem Umfang müssen Kompromisse mit der Kinderchi-
rurgie abgesprochen werden, nicht immer sind die gleichen Mess-
werte wie außerhalb der „heißen Phase“ der Operation zu errei-
chen. Durch die Dämpfung des Gehirnstoffwechsels ist dies aber
zu tolerieren. Das NIRS bietet eine zusätzliche Aussage zur Oxy-
genierung des Gehirns und sollte daher Teil des Standardmonito-
rings sein.

Operative Versorgung
Ziel der operativen Versorgung bei der Ösophagusatresie ist die
Unterbindung von evtl. vorhandenen tracheoösophagealen Fis-
teln und das Herstellen der Kontinuität der Speiseröhre. Die Ope-
ration kann grundsätzlich offen, über eine sog. Thorakotomie
(Zwischenrippenschnitt) oder eine Thorakoskopie (Brustspiege-
lung) erfolgen. Bei der Letzteren wird der Eingriff durch 3 oder
4 kleine Zugänge von wenigen Millimeter Durchmesser durchge-
führt. Die Vorteile dabei sind kleinere Narben, weniger postopera-
tive Schmerzen, schnellere Rekonvaleszenz und evtl. langfristig
ein geringeres Risiko von muskuloskelettalen Problemen wie einer
Skoliose.

Das operative Vorgehen hängt von dem Typ der Ösophagus-
atresie ab.DiemeistenÖsophagusatresienmit distaler Fistel (Gross
Typ C oder Vogt Typ 3b) können in einem Schritt versorgt werden.

Nach einer Bronchoskopie zum Ein- oder Ausschluss von Fisteln
wird das Kind zunächst für den Eingriff gelagert, beim offenen
Verfahren meist auf der linken Körperseite, für die Thorakoskopie
etwas nach bauchwärts gekippt. Bei der Operation wird zunächst
der untere Ösophagus identifiziert und nach oben hin bis zu der
normalerweise vorhandenen tracheoösophagealen Fistel hin prä-
pariert. Dort wird die Fistel so weit wie möglich an der Trachea
verschlossen, entweder durch eine Naht oder mittels eines Clips.
Danach wird der untere Ösophagus möglichst nah an der Trachea
abgesetzt, sodass möglichst viel Länge des unteren Speiseröhren-
restes verbleibt und damit sich am Fistelabgang an der Trachea
keine tiefe Tasche bildet.

Danach wird der obere Ösophagusblindsack aufgesucht, so-
weit wie notwendig mobilisiert und nach unten gezogen. An sei-
ner Spitze wird er eröffnet und dann mit dem unteren Ösophagus
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zusammengenäht. Diese Naht ist technisch anspruchsvoll, insbe-
sondere beim thorakoskopischen Vorgehen. Die Verbindung muss
ausreichend weit und wasserdicht sein. Einige Kinderchirurg:in-
nen legen gerne eine transanastomotische Sonde von der Nase in
den Magen, um das Kind frühzeitig nach der Operation in den Ma-
gen ernähren zu können.

Wenn der Abstand zwischen den beiden Ösophagusanteilen so
groß ist, dass sie nicht zusammengenäht werden können, handelt
es sich um eine Long-Gap-Ösophagusatresie. Der Großteil dieser
Patient:innen hat eine Ösophagusatresie ohne Fistel (Gross Typ A
oder Vogt Typ 2) oder mit einer oberen tracheoösophagealen Fis-
tel (Gross Typ B oder Vogt Typ 3a). Die obere Fistel ist bei der prä-
operativen Bronchoskopie erkennbar, ist aber insgesamt selten.
Bei der Ösophagusatresie ohne Fistel wird zunächst eine Replogle-
Sonde angelegt, um den Speichel über die folgenden Wochen ab-
zusaugen. Dabei handelt es sich um eine Schlürfsonde mit 2 Lumi-
na und 3 Löchern an der Spitze, die kontinuierlich den Speichel
aus dem oberen Blindsack „schlürft“. Außerdem wird eine Gas-
trostomie durchgeführt, damit eine Ernährungssonde direkt durch
die Bauchwand in den Magen gelegt werden kann. Dieser Eingriff
kann ebenfalls offen oder laparoskopisch durchgeführt werden,
also durch eine Bauchspiegelung. Erschwerend ist dabei, dass der
Magen dieser Kinder meist sehr klein ist. Die Anlage einer Schlürf-
sonde und einer Gastrostomie erlaubt zunächst, dass das Kind ge-
füttert und größer werden kann. Zur Behandlung der Long-Gap-
Atresie kommen mehrere Konzepte in Betracht. Zum einen
wächst der Ösophagus schneller als das Kind, sodass man durch
Zuwarten über Wochen und Monate eine relative Annäherung
der Enden erreichen kann, die dann wiederum eine Anastomose
zulassen. Nachgeholfen werden kann dadurch, dass die Enden un-
ter Zug gesetzt werden, entweder durch Nähte im Körper (sog.
„interner Foker“) oder durch extern durch die Haut ausgeleitete
Nähte, an denen jeden Tag etwas gezogen wird („externer Fo-
ker“), bis die Enden sich überlappen. Alternativ kann auch ein
Ösophagusersatz in Betracht gezogen werden, bspw. durch einen
Magenhochzug (dabei wird der Magen in den Brustkorb gezogen
und mit dem oberen Blindsack am Hals vernäht) oder eine Inter-
position von Dünn- oder Dickdarm. Die Behandlung der Long-
Gap-Ösophagusatresie ist insgesamt komplex, langwierig und
meist mit mehr oder weniger Komplikationen vergesellschaftet.

Postoperative Versorgung
Bei der postoperativen Versorgung gelten die Grundregeln wie bei
anderen Neugeborenen nach Operationen auch. Wenn es wäh-
rend der Operation zu keinen besonderen Vorkommnissen kam
und insbesondere, wenn der Eingriff thorakoskopisch durchge-
führt wurde, kann das Kindmöglicherweise extubiert und spontan-
atmend in den Aufwachraum gebracht werden. Eine verlängerte
Nachbeatmung und Muskelrelaxation sind nur bei ausgeprägter
Spannung auf der Anastomose abzuwägen. Die transanastomoti-
sche Magensonde sollte, falls eine während der Operation gelegt
wurde, nach 24 h zur Ernährung verwendet werden. Wenn die
Kinder ohne CPAP-Atemunterstützung rein spontanatmend zu-
rechtkommen, sollte oral zusätzlich vorsichtig Milchnahrung
angeboten werden. Bei Verdacht auf eine Anastomoseninsuffi-
zienz sollte eine Kontrastmitteldarstellung erfolgen. Eine klinische

Checkliste sollte zur Verfügung stehen, die alle Maßnahmen ent-
hält, die vor der ersten Entlassung durchgeführt werden müssen
(z. B. eine Ultraschalluntersuchung des Harntrakts und der Wirbel-
säule sowie ein Reanimationstraining für Eltern oder Betreuungs-
personen).

Nachsorge – Prophylaxen, Untersuchungen,
Förderungen

Eine strukturierte Nachsorge ist nach Versorgung einer Ösopha-
gusatresie essenziell, um einen langfristigen Therapieerfolg zu
sichern und langfristige Komplikationen zu vermeiden. Ungefähr
3 Wochen nach der primären Anastomose kann ein Breischluck
hilfreich sein, um eine erste Einschätzung zu ermöglichen. Gastro-
ösophagealer Reflux ist bei Säuglingen im Allgemeinen weit ver-
breitet, bei Kindern mit Ösophagusatresie noch häufiger. Meist
kann dieser mittels Protonenpumpeninhibitoren gut behandelt
werden. Daher sollten alle Kinder routinemäßig im 1. Lebensjahr
einen Protonenpumpeninhibitor erhalten, um einer Säurebelas-
tung und einer dadurch bedingten Ösophagitis vorzubeugen.
Idealerweise sollte dann nach einem Auslassversuch mit anschlie-
ßenden Biopsien deren Notwendigkeit ausgeschlossen werden.
Sollte der Reflux persistierende Probleme wie Entzündung der
Speiseröhre, ungenügende Nahrungsaufnahme oder Atembe-
schwerden verursachen, kann in bestimmten Fällen und mög-
lichst nach dem 1. Lebensjahr eine Fundoplicatio, also eine Opera-
tion gegen Reflux, indiziert sein.

Es sollten regelmäßig Vorsorgeuntersuchungen im Sinne einer
Anamnese des Trink- und Essverhaltens, eines Erfassens der Infekt-
häufigkeit, der allgemeinen Entwicklung sowie des körperlichen
Wachstums (insbesondere auch der Wirbelsäule) und auch endo-
skopische Untersuchungen stattfinden. So können früh bspw.
Anastomosenstenosen erkannt und entsprechend relativ einfach
behandelt werden, was bei zeitlicher Verschleppung bis hin zur
Notwendigkeit einer Reoperation führen kann. Detailliertere Ein-
zelheiten zur Nachsorge und Prophylaxe beim Bewegungsappa-
rat, bei den Atemwegen und der Lunge sowie der Ernährung stel-
len andere Artikel in dieser Sonderausgabe dar.

Bei den regelmäßigen Kontrollen muss anamnestisch sorgfäl-
tig auf das Essverhalten, das Schlucken von Nahrung, die Atmung,
das Vorhandensein von Stridor oder anderen Atemgeräuschen so-
wie Zeichen eines eventuellen Refluxes eingegangen werden. Bei
der körperlichen Untersuchung sollte der Brustkorb auskultiert
und die durch die Operation entstandenen Narben kontrolliert
werden. Auch auf Zeichen einer Scapula alata (Bewegungsein-
schränkung des Schulterblattes), einer Thoraxasymmetrie oder
einer Skoliose muss geachtet werden. Das Gewicht und die Kör-
perlänge sind ebenfalls wichtige Indikatoren, ob ein Kind gedeiht
oder nicht. Gewicht und Länge müssen in ein Nomogramm einge-
tragen werden, denn dabei erkennt man am besten, ob das
Wachstum von der normalen Kurve abweicht oder nicht. Für die
ÖA liegen bereits angepasste Wachstums- und Gewichtskurven
spezifisch für Deutschland vor [22].

Ein Kind, das gut trinkt und isst, normal atmet, vom Gewicht
her normal zunimmt und entlang seiner Alterskurven wächst, be-
nötigt im 1. Lebensjahr keine weiterführende Diagnostik. Auch
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kann der Nahrungsaufbau mit Beikost, Brei und später auch mit
fester Nahrung normal erfolgen, wobei die Größe der Nahrungs-
stücke langsam und vorsichtig gesteigert wird. Bei dem Verdacht
von Problemen kann eine Röntgenthoraxaufnahme hilfreich sein,
ansonsten auch ein Röntgenkontrastmittelbreischluck. Bei Zei-
chen einer Anastomosenenge, also wenn die Nahrung nicht nor-
mal geschluckt wird und sich in der Kontrastmitteldarstellung
eine Enge findet, wird die Anastomose unter Narkose vorsichtig
dilatiert (siehe unten).

Laryngomalazie oder Tracheomalazie sind ebenfalls häufige
Befunde bei Kindern mit Ösophagusatresie. Dabei handelt es sich
um einen weichen Kehlkopf oder eine weiche Luftröhre, die beim
Atmen teilweise kollabiert und damit die Atmung behindern kann.
Meistens verbessert sich die Situation mit der Zeit. In den seltenen
Fällen einer erheblichen Einschränkung der Atmung kann eine In-
tervention erforderlich sein, und zwar in Form einer Aortotrunko-
pexie, bei der die aufsteigende Hauptschlagader an das Brustbein
genäht wird. Dadurch entsteht hinter dem Herzen mehr Platz für
die Luftröhre. Alternativ wird seit etwa 2 Jahrzehnten die poste-
riore Tracheopexie empfohlen, bei der die Hinterwand der Luft-
röhre an die Wirbelsäule genäht wird, um sie aufzuhalten. In selte-
nen Fällen kann auch die Anlage einer Trachealkanüle notwendig
sein.

Typischerweise kann sechs Wochen nach der Operation eine
erste endoskopische Untersuchung sinnvoll sein. Idealerweise
stellt diese zunächst die Atemwege in Sedierung transnasal mit
einer flexiblen Optik funktionell dar, um Stimmbandparesen als
mögliche geburtstraumatische oder operative Komplikation zu
erkennen. Danach sollten die gesamten Atemwege in Vollnarkose
unter Muskelrelaxierung dargestellt werden. Weil es bei der Passa-
ge durch die Glottis in Sedierung reflektorisch zum Verschluss
derselben kommt bei weiter bestehenden Atembemühungen, ist
eine valide Abschätzung einer Tracheomalazie sonst unmöglich.
Ebenso ist die Darstellung des ehemaligen Fistelstumpfes sowie
weiterer Veränderungen erheblich eingeschränkt. Im Anschluss
daran ist die Darstellung der Speiseröhre mit der Weite der Anas-
tomose und einer Beurteilung der Kompetenz der Kardia in der
antegraden Aufsicht sowie der Inversion notwendig. Gegebenen-
falls kann zeitgleich eine Ballondilatation der Anastomose durch-
geführt werden. Die maximal hier zu erreichende Weite wird
durch den Durchmesser der unteren Speiseröhre definiert, typi-
scherweise besteht ein Kalibersprung zwischen der oberen und
der unteren Speiseröhre. Denn die Kinder schlucken pränatal re-
gelmäßig in den oberen Stumpf und dehnen diesen dadurch auf,
während der untere Stumpf davon ausgenommen ist. Wenn diese
Bougierungen wiederholt werden müssen, ist die Injektion eines
Depot-Kortikoids abzuwägen, um den Abheilungsprozess günstig
zu beeinflussen. Auch das Belassen eines transnasal platzierten
Ballonkatheters zur täglich 2-maligen Bougierung durch die Eltern
zu Hause kann in Erwägung gezogen werden. Eine erfolgreiche
Therapie erfordert auf jeden Fall viel Erfahrung durch regelmäßige
Untersuchungen und Interventionen bei diesen Kindern. Eindeu-
tig sollten lebenslänglich regelmäßige endoskopische Kontrollen
durchgeführt werden [21].

In den ersten Lebensjahren sind betroffene Kinder häufig
durch zahlreiche Krankenhausaufenthalte und diagnostische
Maßnahmen belastet. Daher ist es eine zentrale Aufgabe der be-

handelnden Fachkräfte, diese Phasen für die Kinder so angenehm
wie möglich zu gestalten. Erlebter Stress in dieser sensiblen Zeit
kann sich langfristig negativ auf die körperliche und psychische
Entwicklung auswirken (Verweis Artikel „ÖA als Familiendiag-
nose“). Daher ist es sinnvoll, Untersuchungen möglichst effizient
zu koordinieren, sodass Mehrfachnarkosen oder wiederholte Blut-
abnahmen vermieden werden. Unterstützend können schmerz-
lindernde Maßnahmen wie das Aufbringen von „EMLA-Pflastern“
eingesetzt werden, um Blutentnahmen oder das Legen von Zu-
gängen schmerzfreier zu gestalten [25].

Für eine erfolgreiche Nachsorge ist es darüber hinaus von zen-
traler Bedeutung, die Eltern aktiv in den Behandlungsprozess ein-
zubeziehen. Eine mögliche Maßnahme kann dabei die Beteiligung
der Sorgeberechtigten an der Entscheidungsfindung sein – etwa
durch ihre Anwesenheit bei Untersuchungen. So können Eltern
aktiv mitwirken, sich besser informiert fühlen und gemeinsam
mit dem Behandlungsteam tragfähige Entscheidungen für den
weiteren Therapieverlauf treffen.
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Einleitung
Dieses zusammenfassende Dokument basiert auf einer Veröffent-
lichung von Koumbourlis et al. [1] und berücksichtigt aktuelle
Stellungnahmen und Leitlinien der Europäischen Respiratorischen

Gesellschaft (European Respiratory Society) sowie Konsensemp-
fehlungen der Arbeitsgruppen von INoEA, ERNICA und ERN-LUNG.

Ösophagusatresie (ÖA) und tracheoösophageale Fistel (TÖF)
können mit lebenslangen erheblichen respiratorischen Heraus-
forderugen einher gehen. Daher wird die Mitbetreuung durch
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ZUSAMMENFASSUNG

Dieser Artikel fasst aktuelle Veröffentlichungen, Leitlinien,

Stellungnahmen sowie Konsensempfehlungen der Fach-

gruppen von INoEA, der Europäischen Referenznetzwerke

ERN-Lung und ERNICA sowie der European Respiratory So-

ciety (ERS) zur Ösophagusatresie (ÖA) – Tracheoösophageale

Fistel (TÖF) zusammen.

Die ÖA-TÖF ist häufig mit lebenslangen, teils erheblichen re-

spiratorischen Einschränkungen assoziiert. Zu den typischen

Komplikationen zählen Tracheobronchomalazie, Aspirations-

risiken, rezidivierende pulmonale Infektionen, Bronchitiden

und Atelektasen, die sowohl vor als auch nach der chirurgi-

schen Korrektur auftreten können. Der Artikel stellt einen

strukturierten Ansatz zur Diagnostik, Therapie und Langzeit-

behandlung dieser respiratorischen Folgeprobleme vor. Ziel

ist die nachhaltige Verbesserung der Gesundheitssituation

und Lebensqualität der Betroffenen.

ABSTRACT

This article summarizes publications, guidelines, position

statements as well as consensus recommendations from the

working groups of INoEA, the European Reference Networks

ERNICA and ERN-LUNG as well as the European Respiratory

Society (ERS) about Esophageal atresia (EA) – tracheoesopha-

geal fistula (TOF).

EA-TOF is frequently associated with lifelong and sometimes

severe respiratory impairments. Respiratory diseases and re-

straints include tracheobronchomalacia, aspiration risk, recur-

rent pulmonary infections, bronchitis, and atelectasis, which

may occur both before and after surgical repair.

The article provides a structured approach to the diagnosis,

management, and long-term care of these respiratory com-

plications. The overarching aim is to sustainably improve

health outcomes and quality of life in affected individuals.

Internationale Empfehlungen zur Versorgung respiratorischer
Komplikationen bei Ösophagusatresie – tracheoösophagealer
Fistel – NEWS2025

Care Recommendations for the Respiratory Complications
of Esophageal Atresia – Tracheoesophageal Fistula

Übersicht
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Ärzt:innen mit Expertise in der pneumologischen Versorgung
empfohlen, insbesondere im Säuglings- und Vorschulalter. Die
Empfehlungen der INoEA-Arbeitsgruppe für respiratorische Kom-
plikationen (Respiratory Complications Working Group, RCWG)
[2] bieten einen strukturierten Ansatz für Diagnose, Behandlung
und Langzeitversorgung dieser Komplikationen mit dem Ziel, die

Patientenergebnisse zu verbessern. Die RCWG identifizierte die
primären respiratorischen Erkrankungen, mit denen Betroffene
vor und/oder nach der ÖA-TÖF-Korrektur konfrontiert sind, da-
runter:

Tracheobronchomalazie (TBM)
Die Tracheobronchomalazie ist der teilweise oder vollständige
Kollaps der Hauptluftröhre (Trachea und/oder Hauptbronchien)
aufgrund einer abnormalen Weichheit der Atemwegswand oder
eines schlaffen Knorpels. Sie ist bei fast allen ÖA-TÖF-Betroffenen
vorhanden, wobei der Schweregrad je nach Atemwegsverengung
variiert (▶ Abb. 1).

Die TBM kann bei Neugeborenen und Säuglingen akute Symp-
tome verursachen, aber auch zu Langzeitkomplikationen führen
(▶ Abb. 2, Tab. 1).

Die Symptome der TBM variieren je nach Alter des Betroffenen.
Sie sind i.d.R. in der Neonatalperiode am schwersten ausgeprägt
und können sich im Allgemeinen mit der Zeit bessern (▶ Tab. 1).

Diagnose der TBM

Die flexible Bronchoskopie unter unter Spontanatmung in Sedie-
rung und ohne positiven endexspiratorischen Druck (PEEP) ist die
aufschlussreichste Methode zur Beurteilung des Vorhandenseins,

▶ Tab. 1 Symptome der TBM nach Altersgruppen.

Neugeborene/Säuglinge Kinder/Jugendliche Erwachsene

Atemnot rezidivierendes Giemen rezidivierendes Giemen

Atemstillstand „bellender“/„blecherner“ und/oder
„feuchter“ Husten

rezidivierender „feuchter“ und/oder
„bellender“ Husten

Episoden schweren Sauerstoffmangels (niedrige Sauerstoffsätti-
gung oder „Blue“ bzw. „Dusky“ Spells, Zyanoseanfälle, BRUEs)

heisere Stimme/Stridor heisere Stimme

rezidivierendes Giemen geringe Belastbarkeit geringe Belastbarkeit

„bellender“/„blecherner“ Husten obstruktive Lungenfunktion, nied-
riger Spitzenexspirationsfluss (PEF)

obstruktive Lungenfunktion, nied-
riger Spitzenexspirationsfluss (PEF)

Stridor/„heiseres“ Schreien

rezidivierende Atemwegsinfekte rezidivierende Atemwegsinfekte rezidivierende Atemwegsinfekte

▶ Abb. 1 Normale Trachea während der Bronchoskopie links,
schwere Tracheomalazie (> 75% Lumenverengung) rechts. Der Grad
der Obstruktion kann bei den Patienten variieren.

Bronchiektasen

chronische Bronchitis

rezidivierende

Pneumonie

Atemnot

Atemstillstand

Sauerstoffsättigung ↓↓

bakterielle Besiedlung

und/oder Atelektasen

TBM: Kollaps

der Luftröhre

langfristig

Sekretretention
kann

verursachen

kann

verursachen

kann

verursachen

akut

▶ Abb. 2 Akute und langfristige Folgen einer Tracheobronchomalazie.
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des Ausmaßes und des Schweregrades der TBM. Dynamische CT-
Scans und fortschrittliche MRTs können ebenfalls bei der Beurtei-
lung hilfreich sein. Die Form der Fluss-Volumen-Kurve (▶ Abb. 3)
aus der Spirometrie kann auf eine TBM hinweisen.

Management der TBM

Die Interventionen zielen darauf ab, Symptome aufgrund einer
TBM zu reduzieren und, bei schwerer Ausprägung, die Schwere
der TBM durch eine Operation zu mindern. Bei Neugeborenen ist
das primäre Ziel, Atemnot und niedrige Sättigungen zu verhin-
dern. Die Behandlung reicht von der Gabe von zusätzlichem Sau-
erstoff bis zur nicht invasiven Beatmung. Schwere Fälle können
eine Intubation, mechanische Beatmung oder eine Operation
(Tracheopexie/Aortopexie) erfordern, im Allgemeinen nach der
initialen ÖA-Korrektur. Selten ist eine Tracheostomie notwendig.

Das langfristige Management der TBM konzentriert sich auf die
Lösung von Atemwegssekreten und die Verhinderung von Atem-
wegsinfektionen. Dies kann durch altersgerechte Atemwegs-
Clearance-Techniken (bei Erwachsenen: aktive Atemphysiothera-
pie), Geräte mit positivem Ausatemdruck wie PEP-Masken oder
oszillierende Überdruckgeräte [2,3] erreicht werden. Inhalationen
mit hypertoner Kochsalzlösung kann die mukoziliäre Clearance
verbessern, inhalative Kortikosteroide können die Atemwegsent-
zündung bei ausgewählten Betroffenen reduzieren. Infektionen,
die oft durch einen feuchten/produktiven Husten oder Fieber ge-
kennzeichnet sind, werden frühzeitig mit Antibiotika behandelt.
Bronchodilatatoren sollten vorsichtig eingesetzt werden, da sie
den Atemwegskollaps verschlimmern können.

Aspirationsrisiko
Aspirationsrisiko bei ÖA-TÖF

ÖA-TÖF-Betroffene sind aufgrund mehrerer Faktoren stark anfällig
für Aspirationsereignisse:
▪ Ösophagus-Dysmotilität und/oder Strikturen, die dazu führen,

dass Nahrung oder Flüssigkeiten in die Atemwege gelangen.
▪ rezidivierende TÖF
▪ hohe Prävalenz von gastroösophagealem Reflux (GÖR)
▪ in wenigen Fällen eine laryngeale Spalte

Diagnostik

Ein systematisches Vorgehen zur Erfassung aller potenzieller Aspi-
rationsursachen ist unerlässlich. Die Schluckfunktion kann mittels
videofluoroskopischer oder modifizierter Kontrastschluckstudien
beurteilt werden. Ösophagusverengungen und ‑funktion werden
durch Kontrastschluckstudien und manchmal mit Manometrie di-
agnostiziert. Ein Rezidiv einer TÖF wird mittels einer „Pull-back“-
Kontraststudie, Bronchoskopie und/oder oberer Endoskopie diag-
nostiziert. Gastroösophagealer Reflux wird klinisch oder durch
Kontraststudien, pH-Metrie und Impedanz-Messung oder Endo-
skopie identifiziert. Chronische bakterielle Infektionen aufgrund
von Aspiration können durch wiederholte Sputumkulturen und
Röntgenaufnahmen des Thorax nachgewiesen werden. Falls die
Symptome trotz optimaler Behandlung anhalten, sollte eine Bron-
choskopie mit bronchoalveolärer Lavage (BAL) zur Bestimmung
der Erreger eingesetzt werden. Die Zusammenarbeit mit der
Gastroenterologie, Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde, Ergotherapie,
Logopädie, Physiotherapie, Ernährungsberatung und/oder Atem-
therapie, je nach lokaler Praxis, wird empfohlen.

Management

Durch vorsichtiges (z. B. kleine Bissen, gut gekaut, Wasser zwi-
schen Bissen fester Speisen nippen) oder posturales Füttern, Dila-
tation bei symptomatischen Ösophagusstrikturen, GÖR-Behand-
lung und chirurgische Korrektur von rezidivierender TÖF oder la-
ryngealer Spalte werden Aspirationsrisiken adressiert.

Rezidivierende Infektionen und Bronchitis

Komplikationen

Patienten mit ÖA-TÖF sind anfällig für rezidivierende untere
Atemwegsinfektionen (Pneumonien) und chronische Bronchitis
aufgrund einer beeinträchtigten Atemwegsreinigung, verursacht
durch Tracheomalazie und rezidivierende Aspirationen.

Diagnostik

Die Diagnose einer Bronchitis erfolgt primär symptomatisch. Ein
Verdacht auf Pneumonie oder Atelektase sollte mit Röntgenauf-
nahmen des Thorax und/oder Ultraschall untersucht werden.
Wenn eine rezidivierende Pneumonie dokumentiert ist, wird eine
CT-Aufnahme empfohlen, um Bronchiektasen zu identifizieren
und alternative Diagnosen auszuschließen. Sputum oder BAL kön-
nen helfen, eine Kolonisation der Atemwege durch Bakterien
nachzuweisen.

F/V ex.

Vol (L)

Pre

Post

5

0

88664422

▶ Abb. 3 Beispiel von Fluss-Volumen-Kurven während forcierter
Exspiration vor (pre) und nach (post) Inhalation eines kurzwirksa-
men Beta-Mimetikums bei einem Betroffenen mit Ösophagusatre-
sie und Tracheobronchomalazie. Hier zeigt sich keine größere Ver-
änderung durch den Bronchodilatator. Der Normalbereich ist im
schattierten grauen Bereich dargestellt. In einigen Fällen haben
Beta-Mimetika einen negativen Effekt auf den exspiratorischen
Fluss. Die Kurven variieren zwischen den Betroffenen.
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Behandlung

Beginn mit altersgerechten Atemwegs-Clearance-Techniken, um
die Schleimlösung zu unterstützen (bei Jugendlichen/Erwachse-
nen: aktive Atemphysiotherapie) wie z. B. Geräte mit positivem
Ausatemdruck wie PEP-Masken oder oszillierende Überdruckgerä-
te [2, 3]. Orale Antibiotika – i. d. R. für 10–14 Tage – werden emp-
fohlen, wenn eine Infektion vermutet oder bestätigt wird. Azithro-
mycin kann aufgrund seiner entzündungshemmenden und anti-
biotischen Eigenschaften präventiv als dauerhaftes Antibiotikum
eingesetzt werden.

Atelektasen

Pathogenese

Endobronchiale Sekrete und/oder Aspiration können zu Atelekta-
sen (Bereiche der Lunge ohne Belüftung) führen. Dies tritt bei der
TBM gehäuft auf, da die mukoziliäre Clearance beeinträchtigt ist.
Atelektasen können auch nach einer Operation auftreten.

Diagnostik

Bei neuen, sich verschlimmernden oder rezidivierenden respirato-
rischen Symptomen sollten Atelektasen vermutet und eine Bild-
gebung (Lungenultraschall, Röntgen des Brustkorbs, thorakales
MRT und/oder CT-Scan) durchgeführt werden, um die Diagnose
auszuschließen oder zu bestätigen.

Behandlung

Die konservative Therapie kann Atemwegs-Clearance-Techniken
(aktive und intensive Athemphysiotherapie), positive Atemwegs-
druckgeräte und/oder High-Flow- oder CPAP-Unterstützung, die
Anwendung von hypertoner Kochsalzlösung zur Vernebelung,
mukolytische Mittel und schließlich systemische Steroide und sys-
temische Antibiotika umfassen. Bei persistierenden Atelektasen
kann eine Bronchoskopie – vorzugsweise innerhalb von 4–6 Wo-
chen – erforderlich sein, um die Lunge wieder zu öffnen und
dauerhafte Vernarbungen und Bronchiektasen zu verhindern. Eine
Kontrollbildgebung ist erforderlich, um zu bestätigen, dass die
Atelektase abgeklungen ist.

Bronchiektasen Monitoring

Definition

Bronchiektasen, eine schwerwiegende und potenziell dauerhafte
Komplikation, umfassen die Schlaffheit und Dilatation der Atem-
wege, verursacht durch wiederkehrende und/oder persistierende
bakterielle Infektionen und Aspiration, die zu chronischen bakte-
riellen Infektionen führen.

Diagnostik

Bei Verdacht auf Bronchiektasen sollte dies mit einem CT-Scan
oder MRT des Brustkorbs bestätigt werden. Je nach klinischem
Verlauf können jährliche Röntgenaufnahmen des Brustkorbs zur
Überwachung der Bronchiektasen sowie regelmäßige Lungen-
funktionstests in Betracht gezogen werden.

Management

Frühe Erkennung, regelmäßige Behandlung mit Atemwegs-Clea-
rance-Techniken (Atemphysiotherapie), Vernebelung von hyper-
toner Kochsalzlösung, langfristige Anwendung von Azithromycin
und der sofortige Einsatz von Antibiotika während Exazerbationen
können dazu beitragen, das Fortschreiten der Bronchiektasen zu
verlangsamen.

Chronische respiratorische Symptome
(Giemen, Husten)

Diagnostik

Symptome wie Giemen werden nach TÖF häufig eher durch
Atemwegskollaps (TBM) als durch Asthma verursacht. Eine Fehl-
diagnose kann zu unnötigen Behandlungen führen. Dennoch
muss eine Asthmadiagnose ausgeschlossen werden.

Behandlung

Bronchodilatatoren werden im Falle einer TBM im Allgemeinen
nicht empfohlen, da sie den Atemwegskollaps verschlimmern
können. Sie können aber bei Fällen mit Atemwegshyperreaktivität
ausprobiert werden. Bei Säuglingen und Vorschulkindern können
Risikofaktoren (z. B. Familienanamnese atopischer Erkrankungen,
Ekzeme) und Allergietests Hinweise auf ein gleichzeitig bestehen-
des Asthma geben. Lungenfunktionstests, einschl. Bronchodilata-
torreaktion, könnten zusätzlich bei Betroffenen ab 5–6 Jahren ein-
gesetzt werden.

Routinemäßige Gesundheitsvorsorge

Regelmäßige Nachsorge

Betroffene sollten von einem multidisziplinären Team (pädiatri-
sche Pneumologie, Gastroenterologie, Chirurgie und/oder HNO-
Chirurgie) mit mindestens jährlichen Evaluierungen überwacht
werden.

Impfungen

Zusätzlich zu den Routineimpfungen wird eine jährliche Grippe-
impfung dringend empfohlen. Die RSV-Impfung sollte bei Säug-
lingen gemäß den lokalen Leitlinien durchgeführt werden.

Lebensstil und Pflege

Eltern und Patienten sollten über Atemwegs-Clearance, das Erken-
nen früher Infektionszeichen, das Erkennen von Veränderungen
des Atemstatus, die Überwachung auf Aspirationszeichen und
die Bedeutung einer langfristigen Nachsorge aufgeklärt werden.
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Hintergrund
Insbesondere Menschen mit chronischen Erkrankungen sind von
der Fragmentierung des deutschen Gesundheitssystems betrof-
fen. Der Übergang von der stationären in die ambulante Therapie
kann zu einer diskontinuierlichen Behandlung mit Therapieunter-
brechungen und Informationsverlusten führen [1].

In der Literatur zeigt sich, dass Eltern von Kindern mit seltenen
Erkrankungen die Fragmentierung des Gesundheitssystems be-
sonders stark erleben und diese häufig selbst überwinden müssen
[2]. Zudem berichten Eltern von Kindern, die im Säuglingsalter
eine stationäre Versorgung benötigen, über eine unzureichende
Unterstützung bei und nach der Entlassung aus dem Krankenhaus
[3,4]. Eltern von Kindern mit einer Ösophagusatresie (ÖA) weisen

erhöhte Angstlevel, verstärkte Stresssymptome und einen nied-
rigeren Quality-of-Life-Index (QoL) imVergleich zur Durchschnitts-
bevölkerung auf [6–8]. Diese Werte korrelierten u.a. mit subjektiv
erlebter fehlender Unterstützung während des Übergangs aus
dem stationären in den ambulanten Bereich [7,8].

Mit der Entlassung des Kindes aus der operierenden Klinik nach
Hause endet die stationäre Versorgung durch ein professionelles
Team und es beginnt die ambulante Behandlung. Besonders in
der ersten Zeit nach der Entlassung stellt eine unzureichende
krankheitsspezifische Expertise seitens der ambulanten Leistungs-
erbringer ein Problem dar, um Unterstützungsbedürfnissen der
Eltern adäquat zu begegnen. Dies ist eine spezifische Herausfor-
derung seltener Erkrankungen und kann auch von der kinderärzt-
lichen ambulanten Versorgung nicht erwartet werden. Vielmehr
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ZUSAMMENFASSUNG

Kinder mit seltenen Fehlbildungen und ihre Familien erleben

häufig Versorgungsbrüche an der Schnittstelle zwischen dem

stationären und ambulanten Sektor. Sie benötigen eine ver-

lässliche und koordinierte Versorgung – über die Klinik hinaus.

Der Artikel zeigt auf, in welchen Bereichen Überschneidungen

mit der niedergelassenen Kinder- und Jugendmedizin existie-

ren. Zudemwerden mögliche Unterstützungssysteme und ein

Best-Practice-Beispiel illustriert. Für einen bestmöglichen Ver-

lauf ist es essenziell, dass eine multidisziplinäre Versorgung in

allen Sektoren und an allen Schnittstellen gewährleistet ist.

ABSTRACT

Children with rare malformations and their families often

experience gaps in care at the interface between inpatient

and outpatient sectors. They require reliable and coordinated

care–extending beyond the hospital. The article highlights

areas of overlap with pediatric and adolescent medicine in pri-

vate practice. It also illustrates possible support systems and a

best practice example. For the best possible outcome, itʼs es-

sential to ensure multidisciplinary care across all sectors and

at all interfaces.

Endlich daheim – gelungener Übergang vom stationären
in den ambulanten Sektor

Finally Home – Successful Transition from Inpatient
to Outpatient Care

Übersicht
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bedarf es einer engmaschigen Unterstützung der Eltern und der
Kinderärzte durch die Expertenklinik, um auf spezifische Fragen
angemessen reagieren zu können.

KEKS e.V. hat im Jahr 2023 25 Eltern(-paare) zu ihren Erfahrun-
gen während und nach der ersten Entlassung aus dem Kranken-
haus befragt. Die Ergebnisse zeigen, dass sich Eltern oftmals nicht
ausreichend auf die Entlassung vorbereitet fühlen und besonders
im ambulanten Bereich die Versorgung ihres Kindes selbst organi-
sieren und steuern müssen [9]. Hier hat sich gezeigt, dass Eltern
im Gegensatz zum stationären im ambulanten Bereich mehr
Steuerungsmöglichkeiten haben und eher gemeinsam mit thera-
peutischem und kinderärztlichem Personal Entscheidungen fällen
[9]. Andererseits verlassen sich die Therapeut:innen und Kinder-
ärzt:innen auch mehr auf das Erfahrungswissen der Eltern. Diese
Verantwortung haben die Befragten als belastend empfunden
und nicht zuletzt kommt es häufiger zu Meinungsverschiedenhei-
ten zwischen den Eltern und dem Gesundheitsfachpersonal hin-
sichtlich spezifischer Fragestellungen [9]. In der Literatur zeigt
sich, dass Eltern individuell in den Versorgungsprozess einbezo-
gen werden wollen, besonders in Form von Shared-Decision-Ma-
king [10,11]. Dabei müssen die betreffenden Personen allerdings
klare Informationen über das medizinische Problem sowie die ver-
fügbaren Optionen erhalten [12,13]. Gleichzeitig möchten die El-
tern aber nicht die Hauptlast der Verantwortung für Entscheidun-
gen spüren [10]. Hierbei kann sich die hohe emotionale Belastung
negativ auf die Motivation der Eltern zur Beteiligung an den Pro-
zessen auswirken [10].

Erschwerend kommt hinzu, dass Eltern anfangs oft selbst nicht
genau erklären/wissen können, welche Behandlung ihr Kind benö-
tigt und es somit auch nicht an nachsorgende und unterstützende
Leistungserbringende weitergeben können [14]. Allgemein sind
Betroffene von seltenen Erkrankungen unzufrieden mit der Koor-
dinierung der Versorgung im ambulanten Bereich. Dies könnte
damit erklärt werden, dass koordinierende Aufgaben und eine
bessere interprofessionelle Vernetzung aktuell nicht vergütet
werden [15].

In der Befragung von KEKS e.V. äußerten die meisten Eltern
den Wunsch, eine Ansprechperson zu haben, die sie von Beginn
an begleitet und zusammen mit ihnen im Blick behält, welche
Symptome einer weiteren Abklärung bedürfen und welche Thera-
pien und Untersuchungen notwendig sind [9].

Konzepte der Unterstützung
Um den Übergang zwischen stationären und ambulanten Versor-
gungsbereichen zu erleichtern und die Weiterbehandlung zu si-
chern, gibt es überleitende Strukturen, wie das Entlass- und Case
Management [16,17].

Entlassmanagement

Betroffene mit einem komplexen Leistungsbedarf sind besonders
vulnerabel, beim Übergang vom stationären in den ambulanten
Sektor Versorgungsbrüche zu erleben [1]. Um die Kontinuität der
Versorgung zu gewährleisten, hat die professionelle Planung der
Entlassung eine besondere Bedeutung [1]. Krankenhäuser sind
nach § 39 Absatz 1a des SGB V dazu verpflichtet, Patienten und
Patientinnen effektiv beim Übergang in die nächste Versorgungs-

form zu unterstützen [16]. Seit 2017 müssen sich Krankenhäuser
an die Vorgaben im Rahmenvertrag Entlassmanagement halten
[16]. In diesem sind die Ziele sowie Mindestanforderungen an
das Entlassmanagement festgehalten [18].

Ziel des Entlassmanagements ist die Sicherstellung der Be-
handlungskontinuität nach einem Klinikaufenthalt. Hierfür muss
der individuelle Bedarf anhand eines entsprechenden Assess-
ments erhoben und diesem mittels eines Entlassungsplans struk-
turiert begegnet werden [18]. Alle zur Begegnung des festgestell-
ten Leistungsbedarfs notwendigen Maßnahmen sollten so früh
wie möglich vom Krankenhaus eingeleitet werden [18]. Das Kran-
kenhaus muss so frühzeitig wie möglich Kontakt zu den weiter-
behandelnden Leistungserbringenden aufnehmen, um eine ge-
sicherte Überleitung zu gewährleisten. Hierunter zählt auch die
Informationsweitergabe an den einweisenden Arzt bzw. Hausarzt.
Die weiterbehandelnden Strukturen sind u. a. über den bevorste-
henden Entlassungstermin zu informieren [18]. Allerdings endet
der Aufgabenbereich des Entlassmanagements, sobald diese Auf-
gaben erfüllt und der Patient/die Patientin in den ambulanten Be-
reich übergegangen ist. Für Probleme, die sich anschließend erge-
ben, ist das Entlassmanagement nicht mehr zuständig.

Case Management

Eine weitere Form der Unterstützung von Personen mit komple-
xen Erkrankungen ist das Case Management (CM). Hierbei handelt
es sich um einen Handlungsansatz aus dem Sozial- und Gesund-
heitswesen, der die „bedarfsorientierte Steuerung einer Fallsitua-
tion zur Bewältigung einer personenbezogenen Problematik“ [17]
beinhaltet.

Ziel ist die einzelfallbezogene Integration und Koordination der
Versorgungsprozesse besonders an Schnittstellen [20]. Neben der
objektiven Erhebung der Bedarfe nimmt die Berücksichtigung in-
dividueller und subjektiver Bedürfnisse eine wichtige Rolle ein.
Diese gilt es, im regionalen Versorgungsgefüge effektiv und effi-
zient zu organisieren [17].

Charakteristisch für CM ist die Übernahme mehrerer Rollen.
Personen, die im CM tätig sind, übernehmen eine Gatekeeping-
Position, indem sie für den Fall zielgerichtet Dienste vermitteln.
Weiterhin begleiten sie die Personen durch den Versorgungspro-
zess sowie das Leistungssystem. Das CM vertritt die Interessen der
zu versorgenden Person und initiiert verfügbare Leistungen und
setzt sich für die entsprechende Qualität und Bedarfserfüllung
ein [20].

Die Voraussetzung für ein funktionierendes CM ist das Care
Management. Darunter wird die Organisation und Vernetzung
von Leistungstragenden (z.B. Krankenkasse), Leistungserbringen-
den (z.B. Pflegedienst) und Leistungsnehmenden (z.B. zu versor-
gende Person) in der lokalen Versorgungslandschaft verstanden.
Ziel ist, eine individuell auf den Fall passende und sektorenüber-
greifend kontinuierliche Versorgung anbieten zu können [20]. Bei-
spiele hierfür sind Pflegestützpunkte nach § 92c SGB XI, Disease-
Management-Programme nach § 137 f SGB V und im pädiatri-
schen Bereich das Nachsorgemodell „Bunter Kreis e.V.“, der für
schwer und chronisch erkrankte Kinder und deren Familien medi-
zinische, pflegerische und soziale Leistungen organisiert [20,21].

Eine speziell für vulnerable Personengruppen im medizini-
schen Bereich eingesetzte Form des CM sind Patientenlotsen [22].
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Diese werden bislang in Modellprojekten erprobt. Die Deutsche
Gesellschaft für Case und Care Management (DGCC) definiert Pa-
tientenlotsen als „Care und Case Manager:innen für Menschen in
komplexen Lebens- und Versorgungslagen mit einer oder mehre-
ren medizinischen Indikationen“ [19]. Es gibt allerdings aktuell
noch keine einheitliche Definition der Aufgabengebiete und benö-
tigten Kompetenzen [22].

Ein Projekt des Zentralklinikums Augsburg zeigte bereits 2008,
dass die strukturierte Begleitung von Eltern mit Frühgeborenen
mit Beginn in der Klinik bis in die Häuslichkeit zu einer verminder-
ten Stressbelastung der Mutter führen kann [23].

Es gibt bereits im internationalen Kontext Strukturen, in denen
spezialisierte, in Kliniken angestellte Pflegefachkräfte Familien mit
Kindern mit angeborenen Fehlbildungen vom ersten Aufenthalt
bis in die Nachsorge und Transition begleiten (Family Liaison
Nurses). Sie sind Ansprechpartner:innen für die Familien und Kin-
der, aber auch für ambulante Fachkräfte, Kindertagesstätten und
Schulen. In Deutschland gibt es im Rahmen eines Pilotprojekts
seit November 2024 eine an der Family Liaison Nurse angelehnte
Bezugspflege für Familien mit Kindern mit angeborenen Fehlbil-
dungen. Daneben gibt es weitere Modelle der Liaison Nurses in
Deutschland, wie z. B. die Psychosomatik-Liaison-Nurse, die onko-
logische Patient:innen, Angehörige und Pflegepersonal vor Ort
begleitet und berät [24]. In einer Evaluation konnte gezeigt wer-
den, dass Pflegende und ärztliches Personal die Liaison Nurse als
entlastend wahrgenommen haben [24].

Optimierung des Übergangs in die
ambulante Versorgung: wichtige Aspekte
für eine gelungene Nachsorge

Wie im vorherigen Kapitel dargestellt, bestehen vielfältige Mög-
lichkeiten, Familien beim Übergang ihres Kindes aus der stationä-
ren in die ambulante Versorgung zu unterstützen und diesen
Übergang so reibungslos und effektiv wie möglich zu gestalten.

Eine zentrale Rolle spielt hierbei die Kinderärztin bzw. der
Kinderarzt. In ihrer Funktion als erste Ansprechperson nach der
Entlassung aus der Klinik sind sie häufig die wichtigste Instanz für
Fragen zur weiteren Genesung, Therapie und allgemeinen Versor-
gung des Kindes.

Im Folgenden werden zentrale Elemente beschrieben, die am-
bulanten Leistungserbringenden helfen sollen, den individuellen
Unterstützungsbedarf zu erkennen und die Versorgung der Pa-
tient:innen sowie ihrer Familien nachhaltig zu verbessern:

Strukturierte Nachsorge: koordinierte Versorgung
und verbindliche Leitlinien

Für eine kontinuierliche, qualitativ hochwertige Versorgung nach
dem stationären Aufenthalt ist eine strukturierte Nachsorge es-
senziell. Dies umfasst verbindliche Vorgaben und Leitlinien, an de-
nen sich sowohl Familien als auch Fachkräfte orientieren können –
etwa durch den KEKS-Gesundheitsordner oder spezifische inter-
nationale Nachsorgeempfehlungen. Hinweise zum KEKS-Gesund-
heitsordner finden sich im Artikel „Der KEKS-Gesundheitsordner
und das KEKS-Portal“ in diesem Supplement [25].

Ziel ist eine sektorenübergreifende, ganzheitliche und langfris-
tig angelegte Betreuung. Dazu gehört insbesondere die koordi-
nierte Zusammenarbeit verschiedener Fachrichtungen und unter-
stützender Systeme. Die Einbindung relevanter Informationen
und Befunde zum Zeitpunkt des ambulanten Arztkontakts ist
ebenso wichtig wie die gezielte Kommunikation mit der entlas-
senden Klinik, um Behandlungsbrüche zu vermeiden.

Vollständige Informationsweitergabe:
relevante medizinische Dokumente verfügbar

Demweiterbehandelnden Kinderarzt bzw. der Kinderärztin sollten
alle relevanten medizinischen Unterlagen – insbesondere Entlass-
berichte, Operationsberichte sowie Befunde – vollständig und
rechtzeitig vorliegen. Nur so kann eine fundierte medizinische An-
schlussversorgung gewährleistet werden.

Feste Ansprechpersonen:
klare Kommunikationswege für alle Beteiligten

Es sollte eine eindeutige Ansprechperson in der entlassenden Kli-
nik benannt sein, an die sich sowohl der Kinderarzt/die Kinderärz-
tin als auch die Familie bei Rückfragen wenden können. Diese
muss nicht zwingend ärztlich sein, sondern kann z.B. eine Bezugs-
pflegekraft oder eine andere qualifizierte Fachperson sein.

Zudem werden die Eltern bereits vor der Entlassung darüber
informiert, wie sie sich im Notfall verhalten sollen und welche
Kontaktmöglichkeiten bzw. Vorstellungsoptionen außerhalb der
regulären Erreichbarkeit bestehen. Wenn die Eltern diese Informa-
tionen nicht erhalten haben, sollten die Eltern ermuntert werden,
sich diese aktiv einzufordern.

Dies kann helfen, unnötige oder notfallmäßige stationäre Wie-
dereinweisungen zu vermeiden.

Schulungen für Familien:
Stärkung der Handlungskompetenz

Idealerweise erhalten Familien bereits während des initialen Kran-
kenhausaufenthaltes Schulungen zu Notfallmaßnahmen (z. B. Re-
animation, Umgang mit Bolusereignissen, Erste Hilfe bei Aspira-
tion). Der Kinderarzt bzw. die Kinderärztin sollte im Rahmen der
Nachsorge aktiv erfragen, ob diese Schulungen stattgefunden ha-
ben und ggf. Auffrischungen anregen.

Auch in sozialpädagogischen Kontexten wie der Eingewöh-
nung in Kindertagesstätten besteht häufig ein erhöhter Informa-
tions- und Unterstützungsbedarf – sowohl bei Familien als auch
bei den Betreuungseinrichtungen. Eine enge Kooperation und
Aufklärung über die Erkrankung des Kindes kann helfen, Ängste
abzubauen und eine adäquate Integration sicherzustellen.

Vernetzung mit Selbsthilfe- und
Unterstützungsangeboten

Familien sollten aktiv über bestehende Unterstützungsangebote
durch Selbsthilfeorganisationen – wie KEKS e.V. – informiert wer-
den. Falls dies nicht bereits im stationären Rahmen erfolgt ist, soll-
te die Empfehlung zur Kontaktaufnahme durch die ambulant be-
treuende Fachkraft explizit ausgesprochen werden.

Patientenorganisationen bieten betroffenen Familien wertvolle
Informationen, Beratung sowie emotionale Entlastung.
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Psychosoziale Unterstützung und
mentale Gesundheit der Eltern

Kinderärzt:innen sollten sich der emotionalen und psychischen
Belastung der Eltern bewusst sein und mit geeigneten, ggf. stan-
dardisierten Instrumenten den Unterstützungsbedarf erfassen.
Falls erforderlich, ist eine Weiterleitung an psychosoziale oder
psychotherapeutische Einrichtungen ratsam. Mehr Informationen
erhalten sie in dem Artikel „ÖA als Familiendiagnose“ in diesem
Supplement [26].

Einbindung des Sozialpädiatrischen Zentrums (SPZ)

Das Sozialpädiatrische Zentrum bietet als multiprofessionelle, am-
bulante Einrichtung eine wertvolle Ergänzung bei der Betreuung
chronisch kranker Kinder. Kinderärzt:innen sollten eruieren, ob
bereits ein Kontakt mit dem regionalen SPZ besteht, und – falls
nicht – die Anbindung anregen.

Ein Vorstellungstermin im SPZ kann insbesondere für Kinder
mit komplexen oder seltenen Erkrankungen (z. B. Ösophagusatre-
sie) eine wertvolle Erweiterung der Versorgung darstellen und
eine ganzheitliche Therapie fördern.

Komplikationen der Ösophagusatresie

Die Ösophagusatresie ist eine seltene, angeborene Fehlbildung
mit hohem medizinischem Versorgungsbedarf. Aufgrund der
Komplexität der Erkrankung und der individuellen anatomischen
sowie funktionellen Unterschiede bei den betroffenen Kindern
zeigt sich das klinische Bild äußerst heterogen. Deshalb ist eine
differenzierte, kontinuierliche Beobachtung im ambulanten wie
auch stationären Bereich essenziell.

Selbst geringfügige Veränderungen im Allgemeinzustand des
Kindes können Hinweise auf ernstzunehmende Komplikationen
sein und sollten deshalb nicht bagatellisiert, sondern stets ärztlich
abgeklärt werden. Frühzeitige Diagnostik und Intervention kann
schwerwiegende Verläufe verhindern oder abmildern. Gut infor-
mierte und aufgeklärte Eltern können dabei als eine wichtige und
kompetente Ressource dienen.

Zu den häufigsten und relevantesten Komplikationen im Lang-
zeitverlauf zählen:
▪ Rezidivfisteln: Ein Wiederauftreten der Fistel zwischen Trachea

und Ösophagus kann sich durch vermehrtes Husten, Verschlu-
cken, Gedeihstörungen oder wiederkehrende Atemwegsinfek-
te äußern.

▪ Stenosen (Verengungen der Anastomose): Diese führen häufig
zu Schluckbeschwerden, Würgereiz oder Nahrungsverweige-
rung und erfordern gegebenenfalls eine wiederholte Dilata-
tionsbehandlung.

▪ Gastroösophageale(r) Reflux(krankheit) (GÖRK): Ein ausgepräg-
ter Reflux ist bei Kindern mit ÖA häufig und kann zu Entzün-
dungen, Schmerzen beim Essen oder Nahrungsverweigerung
führen. Unbehandelt kann GÖRK langfristig zu einer Refluxöso-
phagitis, Aspirationen oder einer Barrett-Ösophagitis führen.

▪ Dumping-Syndrom: Eine seltenere, aber relevante Komplika-
tion nach Mageneingriffen. Symptome können rascher Stuhl-
gang nach dem Essen, Unruhe, Blässe, Hypoglykämie oder
Kreislaufprobleme sein. Das frühzeitige Erkennen und Ernäh-
rungsanpassungen spielen hier eine zentrale Rolle.

Best-Practice-Beispiel – Wie das Problem
an den Schnittstellen gelöst werden kann

Eine qualitativ hochwertige und gut koordinierte ambulante Ver-
sorgung ist essenziell für den langfristigen Verlauf der Erkrankung.

Um die Versorgung der Kinder weiter zu professionalisieren,
wurde das Pilotprojekt der Familienbezugspflege am Marien Hos-
pital in Witten in Zusammenarbeit mit KEKS e.V. im November
2024 etabliert.

Das Konzept beruht auf dem Bezugspflegemodell, angelehnt
an das bereits in den 60er-Jahren durch Marie Manthey imple-
mentierte „Primary Nursing“ [27]. Die Familienbezugspflege im
Marien Hospital Witten stellt ein niederschwelliges Angebot in be-
ratender und unterstützender Funktion für Betroffene mit selte-
nen, angeborenen Fehlbildungen und deren Familien dar. Da sie
die Patient:innen und deren Eltern während ihres Klinikaufent-
halts engmaschig begleitet und zu einem multidisziplinären Team
gehört, ist sie als aktive Ansprechperson des Behandlungsablaufes
für die Eltern zu sehen. Nach dem Klinikaufenthalt ist eine kon-
sequente Nachsorge der Betroffenen für den weiteren Behand-
lungsablauf unerlässlich. Um die Behandlungskontinuität beson-
ders in der Nachsorge zu gewährleisten, ist die Koordinierung der
verschiedenen Fachbereiche, aber auch Hilfssysteme wichtig. Die-
se Aufgabe wird durch die Familienbezugspflege übernommen
und dient somit als Schnittstellenkoordination für niedergelasse-
ne Kinderärzt:innen.

Der Fokus liegt somit auf einer ganzheitlichen, langfristigen
Betreuung der Patient:innen über das klinische Setting hinaus.
Das Pilotprojekt ist so konzipiert, dass es sich auf weitere Exper-
tenkliniken erweitern lässt. Unterstützt durch KEKS
e.V. soll das Konzept in den nächsten Jahren an
weiteren Kliniken etabliert werden. Die ausführ-
liche Beschreibung des Konzeptes finden Sie hier.

Möglichkeiten der Unterstützung
für kinderärztliche Praxen

Wie bereits in der Einführung dieses Textes erwähnt, ist eine Ver-
sorgung in einem Expertenzentrum von zentraler Bedeutung.
Dies ergibt sich aus der sog. indirekten Evidenz, wie sie für ver-
gleichbare Erkrankungen der Erwachsenenmedizin bereits ge-
zeigt werden konnte. KEKS e.V. zertifiziert seit 2021 Kliniken in
Deutschland für die Versorgung von Menschen mit Ösophagus-
atresie und ihren Angehörigen. Die Zertifizierung orientiert sich
an den ERNICA (Europäisches Referenznetz für seltene erbliche
und angeborene gastrointestinale Fehlbildungen und Erkrankun-
gen) Konsensusempfehlungen [28,29] sowie anderen nationalen
und internationalen Empfehlungen [5, 30]. Demnach sollten
Betroffene mit seltenen angeborenen Fehlbildungen Zugang zu
Kliniken mit einer besonderen Expertise ermöglicht bekommen
[28,29]. Hierzu bietet sich das Prinzip der Zweitmeinung an,
durch die die Patientensicherheit im Krankheitsverlauf erhöht
werden kann. KEKS e.V. unterstützt bei der Suche nach geeig-
neten Ansprechpartner:innen. Eine Liste mit den bisher von
KEKS e.V. zertifizierten Kliniken kann auf der Website von
KEKS e.V. eingesehen werden. Die primäre Verantwortung einer
adäquaten Nachsorge liegt zunächst bei der Einrichtung, in der
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die operative Versorgung erfolgte bzw. erfolgt. Demnach ist zu
fordern, dass eine entsprechende fachliche Expertise und die für
alle Aspekte der Erkrankung notwendigen Ressourcen vorhanden
sind. Dazu gehört auch die Bereitstellung von strukturierten
Nachsorgeplänen und konkreten Handlungsempfehlungen für
häufig auftretende Probleme im Alltag der betroffenen Familien.
Eine gute Versorgung dieser Kinder setzt eine enge Zusammen-
arbeit aller beteiligten Fachdisziplinen voraus. Kliniken, die eine
qualitativ hochwertige Nachsorge gewährleisten/sicherstellen
wollen, sollten für Rückfragen oder Absprachen jederzeit offen
und erreichbar sein. Ein wesentlicher Teil dieser Erreichbarkeit
kann durch eine Familienbezugspflege realisiert werden.

Zusammenfassung
Kinder mit seltenen Fehlbildungen und ihre Familien benötigen
verlässliche, koordinierte Versorgung – über die Klinik hinaus.
Die Familienbezugspflege zeigt, wie individuelle Begleitung und
professionelle Koordination als Ergänzung zu bereits bestehenden
Strukturen, wie dem Entlass- und Case Management, Sicherheit
geben und Versorgungslücken schließen kann.

Die Rolle der Kinderärztin bzw. des Kinderarztes als erste An-
sprechperson bei Sorgen der Eltern rund um die Entwicklung ihres
Kindes nach der Entlassung aus der Klinik, kann für die weitere Ge-
nesung, Therapie und allgemeine Versorgung des Kindes nicht
hoch genug eingeschätzt werden. KEKS steht dabei sowohl den
Kinderärzt:innen als auch den Familien als weitere Unterstüt-
zungsquelle zur Verfügung.
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ZUSAMMENFASSUNG

Kinder mit Ösophagusatresie (ÖA) können nach der Geburt

nicht trinken und benötigen eine chirurgische Behandlung.

Der verspätete Einstieg in die orale Nahrungsaufnahme sowie

(wieder) auftretende strukturelle Probleme können zu Akzep-

tanzproblemen und Herausforderungen in der Essentwick-

lung führen. Neben der Diagnostik des Ösophagus müssen

unbedingt auch der Larynx und die unteren Atemwege unter-

sucht werden. Bei Schluckproblemen sind Logopädie/Kinder-

schlucktherapie und ggf. eine bildgebende Schluckuntersu-

chung (z.B. FEES) wichtig, besonders bei Verdacht auf Aspira-

tion. Eine kindzentrierte, signalorientierte Haltung ist bei allen

Interventionen zentral. Kinder sollen selbstbestimmt essen

lernen. Bei Steckenbleibern hilft individuelles Ausprobieren –

z. B. Nachtrinken, Bewegung – solange keine akute Gefahr

besteht. Bei einer guten oralmotorischen Entwicklung ist oft

keine Therapie im engeren Sinne notwendig. Wichtig ist eine

gründliche Evaluation der Entwicklungsschritte und Meilen-

steine der Essentwicklung und eine kontinuierliche und be-

darfsorientierte (logopädische) Beratung der Familien – im

Idealfall von Geburt an.

ABSTRACT

Children with EA cannot drink immediately after birth and re-

quire surgical treatment. Delayed initiation of oral feeding and

(recurring) structural problems can lead to acceptance issues

and challenges in eating development. In addition to evalua-

tion of the esophagus, it is essential to examine the larynx and

lower respiratory tract. Speech therapy/pediatric swallowing

therapy and, if necessary, an imaging swallowing examination

(e.g., FEES) are important to determine the nature of the

swallowing problem, especially if aspiration is suspected. A

child- and family centered, cue-based approach is central to

all eating/drinking interventions. Children should learn to eat

independently. For children who experience “stickies”, indi-

vidual trial and error–e.g., drinking after eating, using move-

ment–helps as long as there is no acute danger. With good

oral motor development, therapy in the narrower sense is

often not necessary. Regarding swallowing and eating devel-

opment, it is important to thoroughly evaluate eating in rela-

tion to developmental milestones and to provide continuous

and needs-based counselling to families – ideally from birth.

Von Schluckreflex bis Familientisch
Herausforderungen erkennen und sicher begleiten bei Kindern mit Ösophagusatresie

From the Swallowing Reflex to Family Mealtimes
Recognizing Challenges and Providing Eating and Drinking Support to Children
Born with Esophageal Atresia
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Schluckprobleme bei Kindern
mit operierter Ösophagusatresie

Kinder, die mit einer unterbrochenen Speiseröhre geboren wer-
den, können zu Beginn ihres Lebens nicht trinken, das heißt eine
Ernährung über Stillen oder ein Trinkfläschchen ist nicht möglich.
Zudem besteht bei vielen Kindern eine nicht gewünschte Verbin-
dung, eine Fistel zwischen Trachea und Speiseröhre, die oft zu-
sätzlich das Risiko einer Aspiration mit sich bringt, d. h. eines
Übertritts von Sekret, Speichel und Milch in die tiefen Atemwege.
Der Zeitpunkt des ersten Trinkens ist abhängig von der medizini-
schen Behandlung; v. a. vom Zeitpunkt der Verbindung der beiden
Speiseröhrenteile, der Anastomose des Ösophagus. Ist diese erst
nach einigen Wochen oder gar Monaten möglich, starten die be-
troffenen Kinder verzögert in den Prozess des Trinkens. Ein später
Start kann mit vermehrten Schwierigkeiten bei der Akzeptanz ein-
hergehen. Die geringere Erfahrung beim Verarbeiten von Milch
oder Lebensmitteln macht den Schluckablauf anfälliger für oral-
motorische Probleme oder Verschlucken. Zudem kann es im Ver-
lauf zu erneuten Engstellen der Speiseröhre kommen, die sich
wiederum in sog. „Steckenbleibern“ bemerkbar machen. Die ge-
samte Essentwicklung ist damit vulnerabler als bei Kindern ohne
ÖA, und die engsten Bezugspersonen sind zudem oft ängstlich
hinsichtlich des Schluckens ihrer Kinder.

Was abgeklärt werden sollte
Neben der genauen Diagnostik der Ösophagusatresie selbst, ist
schon bei der initialen Untersuchung in der operierenden Fachkli-
nik eine genaue Abklärung des Larynx und der Trachea mittels
starrer Endoskopie essenziell. Insbesondere muss das simultane
Bestehen einer Larynxspalte ausgeschlossen werden. Hierbei han-
delt es sich um eine Spaltbildung zwischen Larynx/Trachea und
Ösophagus. Bleibt diese unerkannt, führt sie zu chronischen Aspi-
rationen. Leider gehört es auch heute nicht in allen operierenden
Kliniken zum Standard, eine solche Endoskopie zu Beginn der Be-
handlung, z.B. durch die Kollegen der HNO, durchzuführen. Da-
neben ist es sinnvoll, nach möglichen übersehenen oder rezidivie-
renden Fisteln zu schauen.

Auch im weiteren Verlauf der Entwicklung der betroffenen Kin-
der kann eine entsprechende Abklärung wieder notwendig wer-
den. Diese Diagnostik sollte im Kindesalter bei entsprechenden
Spezialisten mit Erfahrung in der Larynxdiagnostik bei Kindern er-
folgen. Bei (erneut) auftretenden Problemen des Schluckens ist
oft die behandelnde und nachsorgende Kinderchirurgie der erste
Ansprechpartner. Sollte die Abklärung und ggf. Behandlung der
Speiseröhre keine Verbesserung bringen oder zeigen sich typische
Symptome eines Verschluckens auf laryngealer Ebene, ist eine er-
gänzende funktionelle Schluckuntersuchung durchzuführen, im
Kindesalter ist hier besonders die FEES (fiberendoskopische Eva-
luation des Schluckens) zu empfehlen. Dabei handelt es sich um
eine Schluckuntersuchung mit flexiblem Endoskop, die beim wa-
chen Kind mit allen altersentsprechenden Konsistenzen durch-
geführt werden kann. Bei Verdacht auf Aspirationsereignisse oder
erhöhtes Aspirationsrisiko durch Verschlucken ist eine weiterfüh-
rende Abklärung notwendig. Hierbei ist eine starre Endoskopie in

Narkose (idealerweise gemeinsam durch Pulmologie, HNO und
Kinderchirurgie) mit der Frage nach Re-Fistel oder Larynxspalte
zu empfehlen.

Was brauchen ÖA-Kinder, um sicher
zu essen und zu schlucken?

Für die gesamte Entwicklung des Essens und Trinkens, vom Sau-
gen bis zum Kauen, hat sich eine signalorientierte, kindzentrierte
Haltung bewährt. Das heißt, die Signale des Säuglings und später
des Kleinkindes werden beachtet und ernst genommen. Bei
größeren Kindern steht neben einer grundsätzlichen Autonomie
in Bezug auf das Essen auch eine gute Selbstwahrnehmung bez.
möglicher Probleme im Fokus. Es sollte grundsätzlich niemals ver-
gessen werden, dass Schlucken und Essen im Mund und damit in
einem Intimraum stattfindet. Je mehr Autonomie Kinder im Be-
reich des Essens und Trinkens erfahren, desto höher ist die Wahr-
scheinlichkeit, dass sie sich diesbezüglich gut entwickeln.

Vereinzeltes Würgen oder Verschlucken ist beim Selbst-essen-
Lernen durchaus normal. Auch kulinarische Vorlieben sind nicht
ungewöhnlich. ÖA-Kinder bringen im Bereich der Speiseröhre al-
lerdings eine veränderte Struktur mit, die im Alltag zu Problemen
der ösophagealen Phase führen kann. Das sind dann die sog. „Ste-
ckenbleiber“. Bei diesen geht es neben einer genauen Beobach-
tung, ob es Hilfe von extern braucht, auch darum, ein Selbstma-
nagement zu entwickeln. Hier gilt – sofern keine akute Bedrohung
besteht – „Jugend forscht“. Das heißt, die Kinder und Familien
sind aufgefordert und eingeladen, auszuprobieren, was die Pas-
sage des Speisebreis fördert. Manche Kinder trinken etwas nach,
andere springen auf dem Trampolin oder lernen auch aktiv, den
Speisebrei wieder nach oben zu bringen. Hier gilt: Was hilft ist gut.

In wenigen Fällen kommt zu den ÖA-bedingten Problemen der
Speiseröhre eine Dysphagie der vorhergehenden Schluckphasen.
Das heißt, manche Kinder haben Probleme bei der Vorbereitung
der Speisen im Mund oder beim sicheren Verschluss der Atemwe-
ge während des Schluckreflexes. Dies äußert sich in unterschied-
lichen Symptomen. Solche Symptome bedürfen der Abklärung
durch die Schlucktherapie (Logopädie) und manchmal einer da-
rauffolgenden bildgebenden Diagnostik des Schluckens (siehe
„Was abgeklärt werden sollte“).

Professionelle Begleitung der Essentwicklung
Die Erfahrungswerte zeigen, dass Kinder mit ÖA und ihre Familien
von Beginn an von einer professionellen Begleitung des Schlu-
ckens und der Essentwicklung profitieren. Dabei geht es um die
grundsätzliche Klassifikation der Dysphagie und eine erste Bera-
tung. Die Form der Dysphagie bzw. die betroffene Phase und das
klinische Bild ermöglichen auch die Indikation für weiterführende
Schlucktherapie. Bei einer guten oralmotorischen Entwicklung ist
oft keine Therapie im engeren Sinne notwendig. Gleichzeitig be-
währt sich die Evaluation der Entwicklungsschritte und Meilen-
steine des Essens und eine kontinuierliche und bedarfsorientierte
(logopädische) Beratung der Familien. Im Idealfall werden die Kin-
der schon während des klinischen Aufenthalts logopädisch vor-
gestellt und die Eltern vor Entlassung entsprechend angeleitet.
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Damit können Ängste reduziert und Kinder und Familien ermutigt
und bestärkt werden sowie die Therapieindikation immer wieder
individuell überprüft werden. Die Beratung umfasst Bereiche wie
Kostumstellung, Erweiterung des Repertoires, sichere Konsisten-
zen und Gestaltung der Mahlzeiten oder spielerische Förderung
der Oralmotorik im Alltag. Die Schlucktherapie umfasst auch die-
se Bereiche und kann bei Bedarf und je nach Alter noch spezifi-
scher auf diese Elemente eingehen.

Die Expertise der Schlucktherapeuten im ambulanten Bereich

in Bezug auf seltene Erkrankungen ist sehr heterogen. Das

betrifft natürlich auch das Krankheitsbild der Ösophagus-

atresie. Das kann dazu führen, dass Therapierende sich un-

sicher fühlen. Um die Gesundheitsdienstleister im Bereich der

Kinderschlucktherapie vor Ort zu unterstützen, gibt es daher

seit 2023 das KEKS NEST, das Netzwerk für Ess- und Schluck-

therapeuten. Bei dem Gemeinschaftsprojekt von KEKS e.V.

und der Kinderchirurgie des Dr. von Haunerschen Kinderspi-

tals der LMU München treffen sich Therapeuten 4-mal pro

Jahr online um die (heimatnahe) Behandlung der Kinder mit

Ösophagusatresie mit Wissens- und Erfahrungsaustausch,

aber auch Fallbesprechungen zu stärken. Das Projekt wird von

Sandra Bergmann (LMUKlinikum) und Julia Seifried (KEKS e.V.)

inhaltlich und organisatorisch geleitet. Interessierte können

sich formlos anmelden oder informieren unter: nest@keks.org

Zusammenfassung
Kinder mit ÖA können nach der Geburt nicht trinken und benöti-
gen eine chirurgische Behandlung. Häufig besteht zusätzlich eine
Verbindung zwischen Luftröhre und Speiseröhre (Fistel), was das
Aspirationsrisiko erhöht. Der verspätete Einstieg ins Trinken kann
zu Akzeptanzproblemen und einer erhöhten Anfälligkeit für
Schluckstörungen führen. Auch spätere Engstellen („Steckenblei-
ber“) sind möglich. Wichtig ist, dass bei der Diagnostik auch der
Larynx und die Trachea genau untersucht werden, um sicher-
zustellen, dass keine Spalte zwischen Larynx/Trachea und Ösopha-
gus besteht, da diese zu chronischen Aspirationen führen können.
Im Verlauf sind funktionelle Schluckuntersuchungen wie FEES
(Flexible Endoskopische Evaluation des Schluckens) sinnvoll, um
Aspirationen zu erkennen und zu behandeln.

Eine kindzentrierte, signalorientierte Haltung ist zentral. Kin-
der sollen selbstbestimmt essen lernen. Bei Steckenbleibern hilft
individuelles Ausprobieren – z. B. Nachtrinken, Bewegung – solan-
ge keine akute Gefahr besteht. Bei Problemen in den vorangehen-
den Schluckphasen (z.B. mangelnder Atemwegsschutz) ist eine
gezielte logopädische Diagnostik und Therapie notwendig.

Eine professionelle Begleitung durch Fachpersonal wie Logopä-
den ist essentiell, um die Essentwicklung zu fördern, Ängste zu re-
duzieren und individuelle Strategien zu entwickeln. Ziel ist es, die
Kinder in ihrer Autonomie zu stärken und ihre Fähigkeiten beim
Essen und Schlucken bestmöglich zu unterstützen.

INFO

Wissenswertes aus den Familienberatungen/

Elternperspektive

▪ Die Sondenentwöhnung braucht Zeit, oft ähnlich lange

wie die Kinder die Sondierung gebraucht haben. Das ist

hoch individuell.

▪ Es braucht Vertrauen in die Kinder – sie haben i. d. R. einen

Grund nicht zu schlucken/zu essen – eine zweite Meinung

kann sinnvoll sein.

▪ Essen soll Freude bereiten – Essen sollte primär eine posi-

tive soziale Interaktion sein, weit mehr als Kalorienaufnah-

me – wichtig für Gesamtentwicklung

▪ Bei bronchialen Infekten sind Rückschritte bei der Menge

und in der Konsistenz möglich

▪ Nach Dilatationen gibt es vereinzelt Rückschritte und Sta-

gnationen beim Essen(lernen) für einige Tage, besonders

die Konsistenz betreffend.
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Einleitung
Die Ösophagusatresie (ÖA) ist eine angeborene Fehlbildung, bei
der die Kontinuität der Speiseröhre unterbrochen ist und die ope-
rativ korrigiert wird. Obwohl chirurgische Techniken deutlich ver-

bessert wurden, bleiben langfristige Herausforderungen bez. Er-
nährung, Wachstum und Lebensqualität bestehen. Diese Heraus-
forderungen beeinflussen sowohl die körperliche Entwicklung als
auch die psychosoziale Situation der betroffenen Kinder und de-
ren Familien.
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ZUSAMMENFASSUNG

Kinder mit operierter Ösophagusatresie (ÖA) zeigen häufig er-

hebliche Schwierigkeiten bei der Nahrungsaufnahme, waswie-

derum das Gedeihen beeinträchtigen kann. Trotz deutlicher

Verbesserungen der chirurgischen Techniken bleiben langfris-

tige Ernährungsprobleme bestehen, die Wachstum, Gesund-

heit und Lebensqualität maßgeblich beeinflussen. Gründe für

die z. T. komplexen Ernährungsschwierigkeiten sind anatomi-

sche Veränderungen, Motilitätsstörungen, gastroösophageale

Refluxerkrankung (GÖRK), eosinophile Ösophagitis (EoE) so-

wie sensorische und motorische Einschränkungen. Der Artikel

gibt einen Überblick über Ursachen, diagnostische Ansätze

und Therapieoptionen, um Ernährungsprobleme frühzeitig zu

erkennen und zu behandeln. Multidisziplinäre Betreuung und

regelmäßiges Monitoring sind essenziell, um das Wachstum

und die Entwicklung dieser Kinder bestmöglich zu fördern.

ABSTRACT

Children who have undergone surgical correction of esopha-

geal atresia (EA) often experience significant feeding difficul-

ties, impairing growth and overall development. Despite sig-

nificant improvements in surgical techniques, long-term nu-

tritional problems remain, which significantly affect growth,

health and quality of life. Factors include anatomical altera-

tions, motility disorders, gastroesophageal reflux disease

(GERD), eosinophilic esophagitis (EoE) and sensory-motor def-

icits. This article provides an overview of underlying causes,

diagnostic approaches, and therapeutic strategies for timely

identification and management of nutritional problems. Mul-

tidisciplinary care and regular monitoring are crucial to sup-

port optimal growth and development in these children.

Essen, Wachsen, Leben – Herausforderungen bei Kindern und
Jugendlichen mit einer Ösophagusatresie

Eating, Growing, Living – Challenges in Children and
Adolescents with Esophageal Atresia
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Ursachen der Ernährungsschwierigkeiten
Die Gründe für Ernährungsschwierigkeiten bei Kindern mit ope-
rierter Ösophagusatresie (ÖA) sind multifaktoriell und umfassen
anatomische, funktionelle, sensorische sowie psychologische
Aspekte. Hier sind die wesentlichen Ursachen mit detaillierten Er-
läuterungen und Angaben zur Häufigkeit basierend auf aktuellen,
PubMed-gelisteten Studien zusammengefasst [1] (▶ Abb. 1).

Anatomische Veränderungen
Ösophagusstenosen und Anastomosenstrikturen

Eine der häufigsten Komplikationen nach der Operation ist die
Ausbildung von Narbenengen (Strikturen) an der Nahtstelle der
Speiseröhre. Studien berichten von Strikturraten von bis zu 57%
im 1. Jahr nach der Operation [2]. Solche anastomotischen Strik-
turen erschweren z. T. massiv die orale Nahrungsaufnahme, be-
hindern den Nahrungstransport und führen zu Schmerzen, Erbre-
chen oder Nahrungsverweigerung [3].

Motilitätsstörungen der Speiseröhre
Gestörte Peristaltik

Nach der Operation zeigen viele Kinder eine ösophageale Dys-
motilität, die zu Schluckstörungen führt. Die Nahrung wird nicht
effektiv vom Mund in den Magen transportiert, was das Essen er-
schwert und zu häufigem Verschlucken führen kann Bis zu 80%
der Kinder mit operierter ÖA zeigen Motilitätsstörungen. Nur
etwa 20% weisen eine normale peristaltische Funktion auf [4].

Verzögerte Clearance

Aufgrund eingeschränkter motorischer Funktion der Speiseröhre
verbleibt Nahrung länger im Ösophagus, was wiederum zu Wür-
gen, Schmerzen und Nahrungsverweigerung führt [5].

Gastroösophageale Refluxerkrankung (GÖRK)
Reflux

Zwischen 22% und 58% der Patient:innen mit Ösophagusatresie
leiden unter klinisch signifikantem gastroösophagealem Reflux.
Dieser kann zu einer Entzündung der Speiseröhre (Ösophagitis)
führen, die sich insbesondere durch Schmerzen während oder
nach der Nahrungsaufnahme bemerkbar macht [5]. Die Patho-
physiologie des Refluxes ist in dieser Patientengruppe besonders
vielschichtig und wird häufig durch das Zusammenspiel mehrerer
Faktoren beeinflusst: Anatomische Veränderungen wie ein Zu-
stand nach Magenhochzug („Gastric Pull-up“) oder ein abgeflach-
ter His-Winkel nach operativer Korrektur verändern die natürliche
Barrierefunktion am Übergang zwischen Magen und Speiseröhre.
Zudem kommt es durch die bei vielen Patient:innen vorliegende
Ösophagusdysmotilität nicht nur zu einer verzögerten Nahrungs-
passage, sondern auch zu einer verminderten Clearance von auf-
steigender Magensäure. Dies begünstigt eine längere Kontaktzeit
der Schleimhaut mit aggressiven Reizstoffen. Zusätzlich spielt bei
einigen Kindern eine ausgeprägte eosinophile Infiltration der Öso-
phagusschleimhaut (eosinophile Ösophagitis, s. u.) eine Rolle [5,
6].

Gastroösophageale Refluxkrankheit

Ösophagusstriktur/Engstellen

Eosinophile Ösophagitis (EoE)

Gastroösophageale Dysmotilität

Husten beim Essen/Trinken

Verschlucken/Aspiration

Würgen/Erbrechen

Brustschmerzen

Schluckbeschwerden (Dysphagie)

„Steckenbleiber“/Bolusobstruktion durch Nahrung

Vermeidungsverhalten beim Essen (Essensangst)

Schmerzen beim Schlucken (Odynophagie)

Aufstoßen/Rülpsen

Langsames Essen, kleine Portionen

Nahrungsverweigerung

Gedeihstörung/Gewichtsverlust

Häufiges Verschlucken

Wiederholte Atemwegsinfekte

SymptomeUrsachen

▶ Abb. 1 Sich überschneidende Symptome gastrointestinaler Komplikationen bei pädiatrischen Patienten nach operativ versorgter Ösophagus-
atresie (nach Daten aus [12]).
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Oropharyngeale Dysphagie
Schluckstörungen im oropharyngealen Bereich

Diese Form der Dysphagie ist in 38–85% der Fälle dokumentiert
und beinhaltet oft Aspirationsprobleme, die durch eine unzurei-
chende Koordination zwischen Mund, Rachen und Ösophagus be-
dingt sind [4].

Eosinophile Ösophagitis (EoE)
Umbauvorgänge

In der Ösophagusschleimhaut von Patient:innen mit Ösophaus-
atresie findet sich sehr häufig eine signifikante Vermehrung eosi-
nophiler Granulozyten. Freigesetzte Entzündungsmediatoren
(z. B. Zytokine, Wachstumsfaktoren) fördern Umbauprozesse im
Ösophagusgewebe, was zu einer Fibrosierung der Wand, einer
Verengung des Lumens und zu einer weiteren Beeinträchtigung
der Motilität führt. Auch strukturelle Veränderungen im Nerven-
system der Speiseröhre und eine gestörte epitheliale Barriere-
funktion werden als pathophysiologische Grundlagen diskutiert
[7]. Die Entstehung wird möglicherweise noch durch weitere Fak-
toren begünstigt: Neben der erwähnten oft gestörten Ösopha-
gusmotilität und einer verlängerten Bolusverweildauer scheinen
auch häufige und früh im Leben verabreichte Antibiotika und
sogar Protonenpumpeninhibitoren (PPI) die Entstehung einer EoE
zu begünstigen [8].

Bolusobstruktion

Durch die entzündlich bedingten Umbauvorgänge und/oder die
oft bereits bestehende Motilitätsstörung kann es bei der Nah-
rungsaufnahme dazu kommen, dass im Ösophagus Nahrungsbro-
cken stecken bleiben, umgangssprachlich als „Steckenbleiber“ be-
zeichnet. Einige Kinder haben häufiger diese „Steckenbleiber“ und
können diese selbstständig mit Nachtrinken, Hüpfen, Hochwür-
gen oder anderen individuellen Strategien lösen. In einigen Fällen
entwickelt sich eine akute Bolusobstruktion zu einem Notfall und
erfordert i. d.R. eine rasche endoskopische Entfernung des in der
Speiseröhre festsitzenden Bolus [9].

Sensorische und motorische Einschränkungen
Orale Aversion und sensorische Integration

Negative frühe orale Erfahrungen, wie Operationen und lange Kli-
nikaufenthalte, führen häufig zu sensorischen Integrationsstörun-
gen und einer starken Abneigung gegen orale Nahrungsaufnah-
me. Viele Kinder entwickeln aufgrund negativer Erfahrungen (z. B.
Schmerzen, häufige medizinische Eingriffe, Sondenernährung)
eine orale Aversion. Dies äußert sich in Angst, Verweigerung oder
sogar Panik beim Essen [10].

Mangelnde orale motorische Fertigkeiten

Insbesondere bei Kleinkindern erschweren gestörte motorische
Abläufe im Mundraum das Erlernen normaler Essgewohnheiten
und führen zu anhaltenden Schwierigkeiten beim Essen fester
und strukturierter Nahrung. Insbesondere bei Kindern mit lang-
streckiger Atresie („Long-Gap-EA“) kommt es häufig zu einer ver-
zögerten Einführung der oralen Ernährung, was die Entwicklung
normaler Essgewohnheiten behindert [5].

Komorbiditäten und Begleiterkrankungen
Neurologische Entwicklungsverzögerungen
und kardiologische Begleiterkrankungen

Begleiterkrankungen wie neurologische Beeinträchtigungen oder
kardiale Fehlbildungen erhöhen das Risiko einer längerfristigen
Abhängigkeit von enteralen Ernährungssonden [11].

Störungen der Stimmbandbeweglichkeit

Probleme wie Stimmbandlähmung oder Rekurrensparese sind
nach operativer Korrektur einer Ösophagusatresie keine Selten-
heit und führen zu vermehrter Aspirationsgefahr und z. T. erheb-
lichen Schluckbeschwerden [4,12].

Psychosoziale Faktoren
Stress und Angst im familiären Kontext

Ernährungsschwierigkeiten wirken sich negativ auf die physische
und soziale Lebensqualität der Kinder aus. Der Bedarf an Sonden-
ernährung, Infusionspumpen oder energiereicher Spezialnahrung
ist mit einer signifikant niedrigeren Lebensqualität assoziiert [13].

Die chronische Belastung durch wiederholte Krankenhausauf-
enthalte, invasive medizinische Eingriffe und ständige Sorge vor
Erstickungsanfällen und Aspirationen beeinflusst die psychische
Stabilität der Familie und kann vorhandene Ernährungsschwierig-
keiten massiv verschlechtern [5,14].

Konkret führt das Essen zu Stress sowohl beim Kind als auch bei
den Eltern, was nicht selten in einem Teufelskreis aus Angst, Ver-
weigerung und weiterem Stress mündet, der die Ernährungssitua-
tion weiter verschlechtert [10].

Prävalenz der Ernährungsschwierigkeiten insgesamt

Bei einer Vielzahl aller Kinder mit operierter Ösophagusatresie fin-
den sich anhaltende Auffälligkeiten bei der Nahrungsaufnahme,
die oft bis ins Jugend- und Erwachsenenalter hineinreichen. Bis
zu 75% der Kinder mit ÖA zeigen auffällige Essverhaltensweisen,
wie langsames Essen, selektives Essverhalten oder vollständige
Nahrungsverweigerung [4,10].

Schwere Ernährungsschwierigkeiten wie dauerhafte Abhängig-
keit von Ernährungssonden treten insbesondere bei Kindern mit
zusätzlichen Risikofaktoren (z.B. neurologische Defizite oder lan-
ge Ösophaguslücke) deutlich häufiger auf [11].

Klinische Präsentation
Die klinischen Symptome sind individuell stark variabel. Typisch
sind verlängerte Essenszeiten, Würgen, Husten während des Es-
sens, wiederkehrendes Erbrechen, Nahrungsverweigerung und
deutlich beeinträchtigtes Gedeihen. Diese Symptome treten nicht
nur in der frühen Kindheit auf, sondern können bis ins Jugend-
und Erwachsenenalter bestehen bleiben und verändern sich im
Laufe der Zeit.
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Warnzeichen („Red Flags“)
für Fütterungsstörungen

Obwohl es keine einheitliche Definition für Fütterungsprobleme
gibt, wurden sog. „Red Flags“ zur Erkennung von Fütterungsstö-
rungen beschrieben. Dazu zählen: sehr lange Mahlzeiten, Husten,
Würgen oder Erbrechen während des Essens, ausgeprägte Abnei-
gung gegenüber Nahrung (sog. „orale Aversion“) oder Nahrungs-
verweigerung mit starker Selektivität sowie Berichte der Eltern
über schwierige oder stressbeladene Mahlzeiten. Puntis et al.
identifizierten als häufigste Probleme bei Kindern mit ÖA beson-
ders lange Essenszeiten, Husten oder Würgen beim Essen und
Nahrungsverweigerung. Diese Schwierigkeiten traten insbeson-
dere in den ersten 2 Lebensjahren häufiger auf als bei gesunden
Kontrollkindern [15].

Lebensqualität
Kinder mit Ösophagusatresie, die spezielle Fütterungsanforderun-
gen (z.B. Sonde, Pumpsystem, kleine Portionen, lange Essenszei-
ten) benötigen, zeigen eine deutlich eingeschränkte Lebensquali-
tät – insbesondere in physischen, sozialen und schulischen Berei-
chen. Bei älteren Kindern wirkt sich zusätzlich eine mangelnde
Selbstständigkeit beim Essen negativ aus.

In einer Studie zur Lebensqualität betroffener Kinder und Ju-
gendlicher wurden folgende Aspekte als besonders belastend für
Betroffene und Eltern beschrieben. Sondierung der Nahrung via
Gastrostoma (PEG), Verwendung einer Ernährungspumpe, Zu-
satzernährung zur Energieanreicherung sowie die Notwendigkeit
kleinerer Portionen beim Essen. In der älteren Altersgruppe (8–
17 J.) waren auch die lange Dauer einer Mahlzeit (> 30min) und
die Notwendigkeit elterlicher Hilfe bei der Nahrungszufuhr als be-
lastend beschrieben worden [13].

Diagnostische Ansätze

Die Diagnostik beinhaltet eine gründliche Anamnese zur Erfas-
sung individueller Symptome und Risikofaktoren. Zu den wich-
tigsten Untersuchungen gehören:
▪ die Impedanz-pH-Metrie, um das Ausmaß gastroösophagealer

Refluxe objektiv zu erfassen, ggf. auch unter einer laufenden
Therapie mit Säureblockern zur Dosisoptimierung

▪ Breischluck-Untersuchungen zur Visualisierung struktureller
Engstellen

▪ Endoskopien zur detaillierten Begutachtung und ggf. Behand-
lung von Strikturen

▪ videofluoroskopische Schluckuntersuchungen, um eine oro-
pharyngeale Dysphagie und mögliche Aspiration zu erfassen.

Therapeutische Strategien
Eine multidisziplinäre Versorgung ist essenziell. Hierzu gehören
eine regelmäßige Ernährungsberatung zur Sicherstellung einer
ausreichenden Kalorienaufnahme, eine logopädische Therapie zur
Verbesserung der oralen Motorik und des Schluckaktes, pharma-
kologische Maßnahmen zur Behandlung der gastroösophagealen
Refluxerkrankung (i. d. R. Protonenpumpeninhibitoren) und, wenn

vorhanden, der EoE, sowie chirurgische Interventionen wie die
Durchführung einer Fundoplicatio und regelmäßige Dilatationen
von Strikturen.

Gastroösophageale Refluxerkrankung

Die GÖRK führt häufig zu schweren Komplikationen wie Ösopha-
gitis, peptischen Stenosen und/oder Strikturen, auch können sich
therapiebedürftige Schleimhautveränderungen im Sinne einer
Barrett-Schleimhaut entwickeln. Daher ist eine frühzeitige und
systematische Behandlung, vor allem im 1. Lebensjahr, dringend
empfohlen. Langfristige medikamentöse Therapien und chirurgi-
sche Eingriffe wie z. B. die Anlage einer Fundoplicatio können er-
forderlich sein.

Eosinophile Ösophagitis (EoE)

Die Behandlung der EoE beinhaltet neben potenziellen Nahrungs-
mitteleliminationen den Einsatz von PPI, lokal wirksamen Stero-
iden oder bei Nichtansprechen dieser Therapien auch den Einsatz
von Dupilumab, einem Interleukin-4/13-Inhibitor [9]. Der Thera-
pieerfolg muss innerhalb von 8–12 Wochen nach Therapiebeginn
endoskopisch mit Probenentnahmen aus 3 Höhen im Ösophagus
kontrolliert werden, da es keine anderen Marker gibt, die zeigen
könnten, dass es zu einer Verbesserung oder Verschlechterung
der EoE kommt.

Ernährungssondenabhängigkeit

Zahlreiche Kinder benötigen anfänglich oder längerfristig Ernäh-
rungssonden. Risikofaktoren für eine längere Abhängigkeit von
der Sondenernährung sind enge Anastomosen, neuroentwick-
lungsbedingte Beeinträchtigungen, Störungen der Stimmband-
beweglichkeit und begleitende kardiale Erkrankungen. Diese Fak-
toren sollten frühzeitig erkannt und gezielt behandelt werden.

Langfristiges Gedeihen und Entwicklung

Nicht wenige Kinder mit ÖA weisen eine verzögerte oder ein-
geschränkte Gewichtszunahme auf [16]. Kontinuierliche multidis-
ziplinäre Interventionen sind entscheidend für eine positive Ent-
wicklung und eine gute Lebensqualität. Regelmäßige Kontrollun-
tersuchungen und Anpassungen der Therapien sind erforderlich,
um langfristige Komplikationen frühzeitig zu erkennen und be-
handeln zu können.

Multidisziplinäre Betreuung und Elternberatung

Unerlässlich sind Kolleg:innen aus der Kinderchirurgie, Gastroen-
terologie, Ernährungsberatung, Logopädie, dem psychologischen
Dienst und der Sozialarbeit als interdisziplinäres Betreuungsteam.
Regelmäßiger Austausch und praktische Unterstützung der Fami-
lien tragen wesentlich zur Verbesserung der Therapieadhärenz
und zum Therapieerfolg bei (▶ Abb. 2). Die Anbindung an KEKS
(Kinder und Erwachsene mit kranker Speiseröhre e.V.) kann eine
wichtige zusätzliche Säule der multidisziplinären Versorgung dar-
stellen und entlastet das ärztlich-therapeutische Team.

Praktische Hinweise zur Einführung
von Essen und Trinken

Die schrittweise und behutsame Einführung der Ernährung ist von
großer Bedeutung. Initial empfiehlt es sich, das Kind in einer auf-
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rechten Position kleine Mengen zu füttern, um Husten oder Reflux
frühzeitig zu erkennen. Zunächst sollten angedickte Flüssigkeiten
eingeführt werden, bevor langsam und kontrolliert der Übergang
zu glatten Pürees erfolgt. Lebensmittel mit weicher Konsistenz
sind die nächste Stufe. Sie sollten langsam eingeführt werden,
um die Akzeptanz zu fördern und die Schluckfunktion nicht zu
überfordern. „Melt-away“-Nahrungsmittel, die leicht im Mund
zergehen und die das Kind sicher und angenehm schlucken kann,
können die Einführung von festen Nahrungsmitteln erleichtern.
Die Einführung von texturreichen Speisen sollte schrittweise und
vorsichtig erfolgen, wobei stets auf Zeichen von Ablehnung oder
Unwohlsein geachtet werden muss. Wichtig ist es, keinen Druck
auf das Kind auszuüben, sondern es behutsam zu unterstützen
und positive Verstärkung einzusetzen. Ein regelmäßiges, ent-
spanntes und konstantes Essritual kann die Einführung neuer Le-
bensmittel erleichtern. Bei Problemen ist eine frühzeitige logopä-
dische Begleitung hilfreich, um orale Motorik und Schluckfähig-
keit gezielt zu fördern.

Schlussfolgerung
Ernährungsschwierigkeiten bei Kindern mit operierter Ösopha-
gusatresie stellen ein häufiges und komplexes Problem dar. Die
Integration evidenzbasierter Empfehlungen (z.B. der ESPGHAN-
NASPGHAN-Leitlinien [5]) mit praxisnahen Empfehlungen ermög-
licht eine ganzheitliche und effektive Behandlung.

Ein frühzeitig implementierter multidisziplinärer Therapiean-
satz, der kontinuierliche Unterstützung, regelmäßiges Monitoring
und gezielte praktische Ernährungsmaßnahmen umfasst, trägt
entscheidend dazu bei, die Lebensqualität und Entwicklung der
betroffenen Kinder nachhaltig zu verbessern.

Die Ursachen von Ernährungsschwierigkeiten bei Kindern mit
operierter Ösophagusatresie sind komplex und interdisziplinär zu
betrachten.

Eine ganzheitliche Behandlung dieser Patienten erfordert eine
multidisziplinäre Zusammenarbeit, einschließlich Kinderchirurgie,
Gastroenterologie, Logopädie, Ernährungsberatung und Psycho-
logie, um eine adäquate orale Ernährung langfristig sicherzustel-
len und das Gedeihen der betroffenen Kinder nachhaltig zu ver-
bessern.

Nicht zuletzt stellt die konsequente Berücksichtigung elter-
licher Erfahrungen, Ressourcen und individuellen Belastungen
einen zentralen Baustein dar, um langfristig die Lebensqualität,
die Entwicklung und das Gedeihen von Kindern mit Ösophagus-
atresie zu fördern. Die Eltern sind hierbei nicht nur Begleitende,
sondern aktive Partner im Behandlungsprozess.
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Einleitung
Die Ösophagusatresie (ÖA) ist primär eine kinderchirurgisch zu
behandelnde Erkrankung. Es zeigt sich allerdings meist sehr früh,
dass Atemwege und Lungen eine wichtige Rolle im weiteren Ver-
lauf spielen. Bisher fehlen systematisch kontrollierte prospektive
Studien zu Atemwegsproblemen bei Kindern mit ÖA. Das liegt
sicher z. T. auch daran, dass keine strukturierte Versorgung und
insbesondere Nachsorge existiert. Solange in Deutschland 111
Kliniken Kinder mit ÖA operieren – davon 29 nur einmal in 5 Jah-
ren – wird sich daran auch nichts ändern. In einigen Ländern

(Frankreich, Australien, Skandinavien) gibt es Ansätze zu einer
Zentralisierung und daher mehr Daten. In der Literatur finden sich
vor allem Berichte über pulmonale Folgen nach einer Ösophagus-
atresie, meist Einzelfallberichte oder Fallserien. Trotzdem ist es
gelungen, auf Initiative des INoEA (International Network of
Esophageal Atresia) eine Arbeitsgruppe (Respiratory Complica-
tions Working Group) zu gründen, die Empfehlungen für die Er-
kennung und Behandlung dieser Probleme herausgegeben hat
[1].
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ZUSAMMENFASSUNG

Die meisten Kinder mit Ösophagusatresie (ÖA) haben pulmo-

nale Probleme. Ursachen sind begleitende Fehlbildungen der

zentralen Atemwege, Tracheomalazie, Intubations- und Be-

atmungsfolgen sowie Frühgeburtlichkeit. In der Folge kommt

es zu gehäuften pulmonalen Infektionenmit bakterieller Betei-

ligung. Spätfolgen sind Bronchiektasen und andere struktu-

relle Schädigungen der Lungen, mit restriktiver Ventilations-

störung, verminderter Belastbarkeit und erhöhter Mortalität.

Um pulmonale Spätfolgen zu verhindern, ist eine frühzeitige

und konsequente multidisziplinäre Nachsorge und Behand-

lung bei Kindern mit ÖA zu fordern sowie die Fortsetzung

auch im Erwachsenenalter. Nur wenige große Zentren kön-

nen solche Strukturen vorhalten und die notwendige Exper-

tise erwerben.

ABSTRACT

Most children with esophageal atresia (EA) have pulmonary

problems. The causes include associated malformations of

the central airways, tracheomalacia, consequences of intuba-

tion and mechanical ventilation, as well as prematurity. This

leads to an increased frequency of pulmonary infections with

bacterial involvement. Long-term consequences are bronchi-

ectasis and other structural damage to the lungs, resulting in

a restrictive ventilatory defect, reduced physical resilience,

and increased mortality. To prevent these late pulmonary

complications, early and consistent multidisciplinary follow-

up care and treatment for children with EA are essential, with

continuation into adulthood. Only a few large centers can

maintain such structures and acquire the necessary expertise.

Pneumologische Probleme bei Kindern mit operierter
Ösophagusatresie

Pulmonary Problems in Children with Esophageal Atresia

Übersicht
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Häufigkeit pulmonaler Probleme
nach operierter Ösophagusatresie

Die Daten aus dem französischen Register mit 1287 ÖA-Kindern
zeigen in der 12-Monats-Auswertung eine Sterblichkeit von 7%.
Knapp ein Drittel der Kinder wurde im 1. Lebensjahr aufgrund
von Atemproblemen stationär aufgenommen. Signifikante Risiko-
faktoren sind: initial mehr als 90 Tage stationär, Sondenernäh-
rung, Inhalationstherapie bei erster Entlassung, Fistelrezidiv, Aor-
topexie, Reflux, Antirefluxoperation, Bougierungen, mangelnde
Gewichtszunahme [2].

Bei den meisten Studien werden respiratorische Symptome
nicht abgefragt. Bei einer Metaanalyse zeigen die Fallserien, die
respiratorische Symptome erfassten, bei bis zu einem Drittel der
Kinder chronische Atemprobleme. Diese Zahlen sind allerdings
schwer vergleichbar und verwertbar. Hauptprobleme sind chro-
nischer Husten, wiederkehrende Atemwegsinfektionen, und chro-
nische Lungenerkrankung [3].

In einer etwa 10 Jahre alten Studie wurden von 110 Erwachse-
nen die 80 Überlebenden eingeladen, 28 haben teilgenommen.
Fast 80% hatten pulmonale Probleme, überwiegend eine restrikti-
ve Ventilationsstörung. Die Lungenerkrankung war in den meisten
Fällen bis zum Zeitpunkt der Studie nicht erkannt [4].

Eine Schwierigkeit bei der Erfassung pneumologischer Proble-
me im Erwachsenenalter besteht darin, dass meist nur die gesün-
deren Patienten überlebt haben [5]. Das führt zu einer Datenver-
zerrung, insbesondere unter dem Aspekt, dass die Hauptsterblich-
keit bei ÖA-Kindern jenseits des 1. Lebensjahres pneumologische
Ursachen hat. Durch strukturierte Versorgung ist hier zumindest
in einigen Ländern eine Wende zu einer deutlichen Verbesserung
eingetreten.

Symptome
Trockener bzw. bellender Husten ist ein typisches Symptom von
ÖA-Kindern. Dies liegt an der Tracheomalazie, die neben der Än-
derung der Atemmechanik auch zu einem veränderten Reso-
nanzraum führt. Auch ohne übermäßige Sekretbildung haben
ÖA-Kinder sehr häufig chronischen Husten, der sich kaum unter-
drücken lässt. Dies ist auch unabhängig von Infekten und wesent-
lich häufiger als bei Alterskameraden [6].

Chronischer Husten mit Sekret ist ein Hinweis auf ein relevan-
tes funktionelles oder anatomisches Problem in den zentralen
Atemwegen und/oder der Lungenperipherie. Die Ursache muss
eruiert werden, um weiteren Schaden von den Atemwegen fern-
zuhalten.

Wiederkehrende Atemwegsinfekte sind im Kleinkindesalter
normal. Wenn diese Infekte regelmäßig langwierig oder kompli-
kationsreich sind, ist dies ebenfalls Hinweis auf eine relevantes
pneumologisches Problem.

Hilusnahe „zentrale“ beidseitige Bronchopneumonien kom-
men bei Kleinkindern mit einer Häufigkeit von ca. 4% im Jahr vor,
meist im Rahmen von Virusinfekten und sind vergleichsweise
harmlos. Bei ÖA-Kindern kommt es in den ersten Lebensjahren
sehr häufig zu Pneumonien, in aller Regel komplizierend bei bzw.
nach Atemwegsinfekten und mit lokalen Infiltraten (Mittellappen,

basal ein oder beidseitig u. a.). Etwa die Hälfte der ÖA-Kinder hat-
te mindestens eine stationär behandelte Pneumonie, sehr viele
davon haben in den ersten Lebensjahren 3 oder mehr Pneumo-
nien [6–8].

Typische komplexe Probleme
bei Kindern mit Ösophagusatresie

Aspiration

Kinder mit ÖA aspirieren sehr häufig und meist rezidivierend,
meist kleine Mengen. Ursachen sind anatomische oder funktio-
nelle Besonderheiten im Kehlkopf, Ösophagus und der Trachea.
Typische anatomische Beispiele sind unerkannte Larynxspalten,
Fisteln (Rezidiv oder unerkannt), Stimmbandlähmung.

Funktionelle Schluckprobleme ohne anatomische Stenose sind
sehr häufig und oft sehr lange unerkannt. Die Symptome können
sowohl von Kinderchirurgen als auch Pneumologen fehlgedeutet
werden. So können auch Flüssigkeiten durch die unterbrochene
Peristaltik hängen bleiben. Typische Anamnese: Cola aus dem
Glas führt zum Husten (= Aspiration bei großem Schluck und
durch Aufschäumen), Cola mit dem Strohhalm geht besser (= klei-
ne Schlucke, die leichter passieren und weniger aufschäumen).
Kinder mit ÖA essen meist langsamer, weil die Peristaltik nicht re-
gelrecht funktioniert bzw. im distalen Bereich unkoordiniert und
„chaotisch“ ist.

Auch die Ansammlung von Sekret (Speichel), Reflux oder
Regurgitation nach Steckenbleibern kann zur Aspiration führen.
Der Aspirationsschutz durch Laryngospasmus funktioniert bei ÖA
nicht immer gut und ist obendrein auch ein zusätzliches Problem
[9]. Asthmasymptome können durch Mikroaspirationen vorge-
täuscht werden, sodass viele ÖA-Patienten eine inadäquate und
wirkungslose Asthmatherapie erhalten. Dies ist besonders fatal,
wenn ein inhalatives Steroid mit hoher lokaler Resorption (z. B. Be-
clometason) verwendet wird und durch eine Mykose die Funktio-
nalität im Kehlkopfbereich weiter verschlechtert wird.

Wachstum und Leistungsfähigkeit

Die Faktoren körperliches Wachstum und Leistungsfähigkeit sind
keine primär pulmonalen Symptome, aber es gibt wechselseitige
Beziehungen. Ist die Lunge schwer beeinträchtigt, reduziert dies
das körperliche Wachstum. Umgekehrt können z.B. aufgrund
mangelnder Nahrungsaufnahme schlecht wachsende Kinder nicht
normal leistungsfähig sein und auch das Lungenwachstum ist da-
von betroffen.

ÖA-Patienten liegen mit Längen- bzw. Größenperzentilen un-
ter dem Altersdurchschnitt. Sie zeigen weniger körperliche Aktivi-
tät als ihre Altersgenossen. In allen Altersstufen – und am deut-
lichsten bei Jugendlichen – ist der Sportindex (Minuten/Woche)
deutlich niedriger bei Kindern mit ÖA als beim gesunden Ver-
gleichskollektiv [10].

Orthopädische Symptome

Jugendliche und junge Erwachsene nach ÖA haben ein mehrfach
erhöhtes Risiko für eine Skoliose: Bei 12% besteht eine Skoliose
> 20°, zusätzliche 22% haben eine leichte Skoliose. In dem unter-
suchten Kollektiv hatten die meisten Patienten keine zusätzlichen
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vertebralen Fehlbildungen. Sehr viele hatten eine geringere kör-
perliche Belastbarkeit. Das Skolioserisiko nimmt mit dem Alter zu
[11].

Da es sich meist um relativ rigide Skoliosen handelt, die nicht
mit der klassischen AIS vergleichbar sind, kann man davon aus-
gehen, dass es dadurch eine zusätzliche Beeinträchtigung der kar-
diopulmonalen Leistungsfähigkeit kommt.

Typische klinische Diagnosen
bzw. Komplikationen

Tracheomalazie

Die meisten Kinder mit ÖA haben eine Tracheomalazie, unabhän-
gig ob bzw. welche Fistel(n) bestehen bzw. bestanden. Ab einem
exspiratorischen Restlumen von mehr als 50% gibt es außer dem
bellenden Husten meist keine Symptome. Bei einem exspirato-
rischen Restlumen unter 10% haben die Kinder oft erhebliche
Dyspnoephasen, besonders bei Infekten. Diese Zyanoseanfälle
können hochdramatisch verlaufen. Verstärkt wird dies zusätzlich
durch einen Bolus, wenn also Nahrungsmittel stecken bleiben
und ganz besonders, wenn noch kardiale Fehlbildungen vorliegen,
insbesondere Gefäßanomalien oder ein Rechts-links-Shunt.

Die Tracheomalazie führt nicht nur zum typischen bellenden
Husten, sondern auch zu rezidivierenden unteren Atemwegs-
infektionen. Der Auskultationsbefund mit „Wheezing“ verleitet
oft zu einer inadäquaten Betamimetika-Therapie.

Bei schwerer Tracheomalazie zeigt sich bei ca. 50% der Kinder
eine Aspiration im Breischluck [7].

Besonders bei ausgeprägter Tracheomalazie persistieren die
Symptome. So haben viele überlebende Erwachsene typische re-
spiratorische Probleme [8].

Zusätzlich bestehen sehr häufig Störungen an den Stimmbän-
dern (bis 30%), oft als Folge der (Langzeit-)Beatmung bzw. chirur-
gischer Eingriffe oder als Refluxfolge.

Beeinträchtigte Airway-Clearance

Durch die Lumeneinengung der Trachea entstehen nicht nur me-
chanische Probleme. Aufgrund der chronischen Entzündung und
der Anomalie der Schleimhaut im Fistelbereich kommt es zum
Verlust der Zilien in den zentralen Atemwegen [1]. Dies führt dann
zu Sekretretention mit Sekundärinfektion und Inflammation der
Atemwege mit bakterieller Bronchitis. Die Spätfolge sind Bron-
chiektasen undZerstörungder Lungenstruktur. Besonders bedeut-
sam sind diese Probleme bei Kleinkindern. Sie setzen sich aber bei
vielen Erwachsenen fort [8]. Ursachen dafür sind die Fehlbildung
selbst, erworbene Schädigung im Rahmen der Operation(en), un-
zureichendes Infektmanagement im Kindesalter, Komorbiditäten,
wiederkehrende untere Atemwegsinfektionen, Atopie, Rauchen.

Bronchiektasen

Nur extrem wenige Neugeborene kommen mit Bronchiektasen
auf die Welt. Bronchiektasen sind ein Spätsymptom und in den
meisten Fällen die Folge von Atemwegsinfekten. Am häufigsten
kommen sie bei Mukoviszidose und Zilienfunktionsstörungen vor
und sind bei diesen Erkrankungen trotz strukturierter Therapie
nicht ganz zu vermeiden.

Rezidivierende Pneumonien im jungen Kindesalter sind unab-
hängig von der Grunderkrankung/Fehlbildung ein wichtiger Risi-
kofaktor für die Entwicklung von Non-CF-Bronchiektasen. Folgen
sind Rückgang der Lungenfunktion, häufige pulmonale Exazerba-
tionen, schlechtere Lebensqualität und Tod im frühen Erwachse-
nenalter [8, 12]. Immotile Zilien (primär oder sekundär wie bei
ÖA) fördern die Entstehung von Bronchiektasen.

Bei Kindern mit ÖA (6 Monate bis 12 J.) finden sich bei 30%
Bronchiektasen [13], oft kombiniert mit Atelektasen, z.B. im rech-
ten Mittellappen. Es gibt nur wenige größere Reihenuntersuchun-
gen mittels CT bei ÖA-Kindern. Bei einer dieser Serien wurden bei
Kindern mit durchschnittlich 7,4 Jahren bei 31% Bronchiektasen
gefunden. Bei der parallel durchgeführten Bronchoskopie gab es
keine Hinweise darauf [14]. Bei 14% bestanden zusätzlich Tra-
cheadivertikel – überwiegend bei Kindern, die aus kleineren Zen-
tren zugewiesen waren.

Bronchiektasen sind so häufig, dass es eine explizite Empfeh-
lung gibt, bei Erwachsenen nach ÖA und chronischem Husten
dies mittels CT auszuschließen [9].

Assoziierte Fehlbildungen

Sehr viele ÖA-Patienten haben begleitende andere Fehlbildungen,
am häufigsten Herzfehler bzw. Anomalien der zentralen Gefäße.
Bei verschiedenen Syndromen und Chromosomenanomalien wie
Trisomie 21 kommt eine ÖA vor.

Am bekanntesten ist die VACTERL-Assoziation, sehr viel selte-
ner die CHARGE-Assoziation.

Diagnostik
Kinder mit ÖA haben Anspruch auf eine qualifizierte Diagnostik
bez. der Atemwege. Bereits beim initialen Aufenthalt sollte er-
kannt werden, ob eine begleitende Fehlbildung im Kehlkopf vor-
liegt, meist eine dorsale Spalte. Die ist nicht selten und wird sehr
oft initial nicht diagnostiziert [9]. Weiterhin sollte das Ausmaß der
Tracheomalazie bekannt sein. Ferner ist wichtig, dass atypische
Bronchialabgänge wie z. B. beim rechten Oberlappenbronchus,
zusätzliche Einengungen z.B. durch aberrierende zentrale Ge-
fäße/kardiale Fehlbildungen und weitere Fehlbildungen vor der
Entstehung pulmonaler Komplikationen erkannt werden. Dazu
eignet sich die flexible Bronchoskopie in Sedierung unter Spon-
tanatmung, z. B. in der Einleitungsphase bei operativen Eingriffen.
Bei Verdacht auf eine Fistel muss eine kombinierte Bronchoskopie
und Ösophagoskopie durchgeführt werden.

Auch nach der Neugeborenenzeit gibt es Indikationen für eine
– ggf. auch invasive – Abklärung, z. B. chronischer (feuchter) Hus-
ten oder wiederholten Pneumonieepisoden.

Eine bronchoalveoläre Lavage (BAL) kann sinnvoll sein, um eine
chronische Aspiration auszuschließen.

Ein Low-Dose-CT des Thorax oder alternativ ein MRT der Lunge
(Mukoviszidosestandard) jeweils im freien Intervall nach einer
Pneumonie ist geeignet, Folgeschäden zu erkennen. Ein normales
Röntgenbild des Thorax schließt Bronchiektasen nicht aus. Jähr-
liche Routine-Thorax-Untersuchungen werden nicht empfohlen
[1], erst recht kein jährliches CT.
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Eine weitere noch nicht allgemein verfügbare Methode ist das
Real-Time-MRT. Damit kann das Zusammenspiel von Kehlkopf,
Schluckakt und Atmung dokumentiert werden kann.

Die Blutbilddiagnostik und das CRP sind keine geeigneten Para-
meter, um im Rahmen einer pulmonalen Symptomatik eine bak-
terielle Superinfektion auszuschließen [1]. Damit wird die notwen-
dige Antibiose im Zweifel verzögert mit entsprechenden Folgen.

Die Lungenfunktionsuntersuchung ist von begrenztem Wert,
um eine Bronchomalazie zu diagnostizieren (fehlerhafte Interpre-
tation als asthmatische Obstruktion). Die verminderte Lungen-
funktion bei ÖA-Kindern ist schon lange bekannt und wurde frü-
her sicher teilweise auch zu Recht auf Frühgeburtlichkeit, Inten-
sivtherapie und Beatmung bezogen [15].

Aber auch bei besserer neonatologischer Versorgung besteht
das Problem weiter. Bei einer Nachuntersuchung von Jugend-
lichen mit ÖA hatten 63% keine normale Lungenfunktion [16].
Die Länge des Gaps bei der ÖA korreliert mit demGrad der Restrik-
tion.

Registerdaten aus Schweden zeigen, dass mit zunehmendem
Alter die Lungenfunktion zurückgeht. Das durchschnittliche for-
cierte exspiratorische Volumen in einer Sekunde (FEV1) liegt mit
8 Jahren bei 82%, mit 15 Jahren bei 76%. Es finden sich viele Pa-
tienten mit „Obstruktion“, Restriktion oder kombinierter Störung
[17]. Bei Erwachsenen ist die Vitalkapazität mit durchschnittlich
74% deutlich geringer als bei dem Vergleichskollektiv (104%).
Und man muss sich bewusst sein, dass dabei nur die Patienten
mit weniger Komplikationen dabei sind, weil sie überlebt haben.

Trotz dieser Limitierungen ist es wichtig, ein regelmäßiges Mo-
nitoring der Lungenfunktionsparameter durchzuführen.

Therapie
Bei sehr schwer kranken Säuglingen kann in der Initialphase eine
nicht invasive Beatmung mit PEEP ggf. sinnvoll sein, und einige
wenige Kinder profitieren von einem Tracheostoma, ggf. mit lan-
ger Kanüle. Meist handelt es sich um ÖA-Kinder mit mehreren
schweren Begleitfehlbildungen.

Bei sehr schwerer Tracheomalazie mit häufigen Zyanoseepiso-
den und rezidivierenden Aspirationen kann eine Aortopexie (mit
intraoperativer bronchoskopischer Kontrolle) hilfreich sein [1].
Ein charakteristischer klinischer Hinweis ist das häufige Überstre-
cken, was die Kinder instinktiv tun, um die Trachea „aufzuspan-
nen“. Sehr erfolgreich und prophylaktisch wirksam ist die Technik
der posteriorenTracheopexie, die im Rahmen einer minimalinvasi-
ven primären Operation angewendet wird und noch nicht flä-
chendeckend angeboten wird – ein weiteres Argument für eine
zentralisierte Versorgung in wenigen hochqualifizierten Zentren.

Die Empfehlung zur Antirefluxtherapie hat nur „Experten-
niveau“ [1], gute klinische Studien dazu gibt es nicht. Broncho-
dilatatoren wie Salbutamol sollten eher nicht eingesetzt werden,
da sie zu einer Verstärkung des Bronchialkollapses führen können
[1]. Mukolytika haben einen sehr begrenzten Effekt. Inhalative
Steroide sind nur in Ausnahmefällen sinnvoll (s. o.) und können
zu Infektionskomplikationen führen.

Entscheidend ist, bakterielle Mischinfektionen frühzeitig zu er-
kennen und zu behandeln. Im Prinzip muss jede Pneumonie ver-
hindert werden, um die Entwicklung von Bronchiektasen nicht zu

fördern. Eine niedrige Schwelle zur Verordnung von Antibiotika
wird ausdrücklich angeraten [1]. Diese frühzeitige konsequente
Therapie bei Infekten mit beginnender Superinfektion hat Vor-
rang vor akuter Diagnostik, da weder Blutbild noch CRP noch ak-
tuelle Thorax-Röntgenbilder Entscheidungshilfen sind [14]. Dabei
ist das Keimspektrum zu beachten. Staphylokokken sind der
zweithäufigste Keim in Non-CF-Bronchiektasen. Es muss also ein
Antibiotikum verwendet werden, das zuverlässig die Trias Haemo-
philus, Streptococcus pneumoniae und Staphylococcus aureus
wirksam bekämpft. Dabei sind Resistenzentwicklungen sehr sel-
ten. Resistente Keime (insbesondere MRSA) kommen praktisch
nur nach stationärer Langzeitbehandlung des ÖA-Patienten oder
anderer Menschen im direkten Umfeld vor.

Um eine zeitgerechte Therapie zu ermöglichen, empfiehlt sich
ein praktikables und verantwortbares Vorgehen: Den Eltern Anti-
biotika für 2 Therapiezyklen von 7 bis 10 Tagen zu rezeptieren. Sie
sollen dies dann selbstständig einsetzen. Eltern können i. d. R. sehr
gut entscheiden, wann eine Therapie sinnvoll ist. Die notfallmäßi-
ge Verordnung von Antibiotika außerhalb regulärer Praxiszeiten
auf Wunsch der Eltern mit Hinweis auf die ÖA funktioniert weder
bei vertretenden Praxen noch in Notfallambulanzen gut, und
wenn, werden meist wenig geeignete Substanzen verordnet. Eine
Dauerantibiose – bspw. während der Infektsaison – bleibt Ausnah-
mefällen vorbehalten.

Erwachsene mit ÖA unterscheiden sich bez. des pulmonalen
Mikrobioms nur unwesentlich von anderen Menschen [5], wobei
die Zahlen gering sind und nur relativ problemlose ÖA-Patienten
untersucht wurden.

Aufgrund einer Metaanalyse bisheriger Studien bez. des pul-
monalen Outcomes wurde ein Algorithmus für das Management
als Vorschlag entworfen, der etwa dem hier vorgeschlagenen Pro-
zedere entspricht [18].

Airway-Clearance-Techniken mit Atemtherapie und ggf. auch
autogener Drainage sind bei vielen Kindern hilfreich [7,9]. Dies
kann bspw. in Physiotherapiepraxen erlernt werden, die Mukovis-
zidoseexpertise haben.

Zusammenfassung
Aus den vorliegenden Daten ergibt sich die dringliche Notwendig-
keit, den Kreislauf aus pulmonalen Frühkomplikationen und dauer-
hafter Zerstörung der Lungenstruktur zu durchbrechen [14]. Da-
bei ist es wichtig, Kinder mit pulmonalen Problemen bei ÖA recht-
zeitig zu identifizieren, was in vielen operierenden Kliniken nicht
stattfindet. Etwa die Hälfte der Kinder mit ÖA hat besagte pulmo-
nale Probleme. Daher sind alle Kinder regelmäßig zu begutachten.
In manchen Fällen treten die Probleme erst im Jugendalter auf.

Die Risikofaktoren für einen problematischen Verlauf sind be-
kannt. Kinder mit Primärversorgung in kleineren bzw. selten ope-
rierenden Kliniken haben ein höheres Risiko für pulmonale Spät-
komplikationen [14].

Alle verfügbaren Daten sprechen für eine multidisziplinäre
Nachsorge mindestens mit (Kinder-)Chirurgie, (pädiatrischer)
Pneumologie, (pädiatrischer) Gastroenterologie, Orthopädie und
nach Bedarf weiteren Disziplinen [1,7]. Besonders in den ersten
3 Lebensjahren ist ein kurzfristiges Monitoring alle 3 bis 6 Monate
zu fordern [14].
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Daraus ergeben sich die folgenden Empfehlungen:
▪ Pneumologische Nachsorge ab dem Neugeborenenalter sollte

aktiv durch die behandelnden Kinderärztinnen und Kinderärzte
empfohlen werden.

▪ Regelmäßige Betreuung durch Kinderpneumologen, die spe-
zielle Kenntnisse bez. bronchopulmonaler Fehlbildungen und
bei der Erkennung und Behandlung der Bronchiektasen haben;
ggf. ist den Eltern eine 2. Meinung in einer zertifizierten Klinik
zu empfehlen.

▪ Transitionskonzept mit dem Ziel einer pulmologischen Weiter-
betreuung im Erwachsenenalter: Auch hier kann die betreuen-
de Kinderärztin bzw. der betreuende Kinderarzt frühzeitig die
Notwendigkeit ansprechen.

Nur wenn diese Empfehlungen umgesetzt werden, lassen sich
vermeidbare Lungenschäden bei ÖA-Patienten verhindern – Schä-
den, die letztlich die Lebenserwartung verkürzen.
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ZUSAMMENFASSUNG

Die Ösophagusatresie (ÖA) wird vielfach als kinderchirurgi-

sche Diagnose verstanden, deren Behandlung mit der opera-

tiven Korrektur abgeschlossen scheint. Tatsächlich handelt es

sich jedoch um eine komplexe chronische Erkrankung, die ein

lebenslanges Monitoring erfordert. Neben operationsbeding-

ten Folgen sind insbesondere gastroösophageale, muskulo-

skelettale und pulmonale Langzeitprobleme, zusätzliche Fehl-

bildungen sowie Aspekte der Lebensqualität zu berücksichti-

gen. Der Übergang in die Erwachsenenmedizin stellt dabei

eine besondere Herausforderung dar. In Deutschland fehlen

bislang flächendeckende Transitionsstrategien und speziali-

sierte multidisziplinäre Versorgungsteams; vorhandene Mo-

dellprojekte blieben bisher auf einzelne Standorte begrenzt.

Eine kontinuierliche, interdisziplinäre Betreuung, die medizi-

nische, psychosoziale und familiäre Dimensionen integriert,

ist daher essenziell. Bis zur institutionellen Implementierung

strukturierter Konzepte übernehmen Kinder- und Jugend-

ärzt:innen eine Schlüsselrolle als Lots:innen im Transitionspro-

zess. Ergänzend leisten Selbsthilfeorganisationen durch Infor-

mation, Peer-Support und praxisnahe Hilfen einen wichtigen

Beitrag. Nachhaltige Versorgungsstrukturen sind Vorausset-

zung für eine erfolgreiche Transition und tragen dazu bei, jun-

gen Menschen mit ÖA ein stabiles, gesundes und selbst-

bestimmtes Leben zu ermöglichen. Langfristig bedarf es poli-

tischer und institutioneller Rahmenbedingungen zur Etablie-

rung von Transitionszentren, interdisziplinären Netzwerken

und verbindlichen Übergabestrukturen, um eine adäquate

Versorgung erwachsener ÖA-Betroffener sicherzustellen.

ABSTRACT

Esophageal atresia (EA) is often perceived as a pediatric surgi-

cal diagnosis with treatment concluded after repair. In reality,

EA represents a complex chronic condition requiring lifelong

monitoring. Beyond surgical sequelae, patients are at risk for

gastrointestinal, respiratory, and musculoskeletal long-term

complications, frequently accompanied by associated malfor-

mations and psychosocial challenges. Transition from pediat-

ric to adult-centered healthcare is particularly critical but re-

mains insufficiently structured in Germany. Comprehensive,

multidisciplinary teams for adults are scarce, and existing pi-

lot projects are limited to single institutions. Consequently,

pediatricians often act as key coordinators during transition,

while patient organizations provide essential support through

information, peer networks, and practical tools. Sustainable

care structures – including dedicated transition centers, inter-

disciplinary networks, and standardized transfer protocols –

are urgently needed to ensure continuity of care. Such frame-

works would help to secure medical safety, psychosocial sta-

bility, and an independent quality of life for individuals with

EA into adulthood.

Transition bei Ösophagusatresie: medizinische, psychosoziale
und strukturelle Aspekte einer lebenslangen Versorgung

Transition in Esophageal Atresia: Medical, Psychosocial,
and Structural Aspects of Lifelong Care

Übersicht
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Einleitung
Die Ösophagusatresie (ÖA) wird traditionell als kinderchirurgische
Diagnose verstanden. Eltern erhalten oft den Eindruck, dass die
Erkrankung mit der Operation und dem Kindesalter abgeschlos-
sen sei. Doch die Realität ist komplexer: Die Patient Journey endet
weder mit der chirurgischen Korrektur noch mit dem Erwachsen-
werden. Während manche Familien mit den anhaltenden medi-
zinischen Problemen ein hohes Maß an Akzeptanz entwickeln,
bleiben dadurch relevante Komplikationen häufig unerkannt oder
unbehandelt. Besonders herausfordernd ist der Übergang von der
pädiatrischen in die erwachsenenmedizinische Versorgung. Hier
bestehen in Deutschland noch große Versorgungslücken, da spe-
zialisierte multidisziplinäre Behandlungsteams für Erwachsene
bislang kaum etabliert sind. Dieser Beitrag stellt die zentralen me-
dizinischen, psychosozialen und strukturellen Aspekte des Über-
gangs in die Erwachsenenmedizin dar.

Transition in der Medizin – Definition, aktueller
Stand und Bedeutung bei Ösophagusatresie

Begriffsklärung: Transition vs. Transfer

Transition (lat. transitio = Übergang) bezeichnet den geplanten,
mehrjährigen Prozess desÜbergangs vonder pädiatrischen in die Er-
wachsenenmedizin. Ziel ist die Förderung von Selbstmanagement,
psychosozialer Reife und gesundheitsbezogener Autonomie [1,2].

Davon abzugrenzen ist der Transfer, also der konkrete Moment
des Wechsels, z. B. die Überweisung zu einer Erwachsenenklinik
[3]. Ohne vorbereitende Transition führt dieser oft zu Versor-
gungsabbrüchen und schlechteren Gesundheitsoutcomes [1–3].
Nationale und internationale Leitlinien betonen daher strukturier-
te Vorbereitung, individuelle Pläne und interprofessionelle Ab-
stimmung [4–6]. Die deutsche S3-Leitlinie fordert explizit den Ein-
bezug von Jugendlichen, Eltern und der Erwachsenenmedizin [6].

Aktuelle Situation in Deutschland

In Deutschland fehlt bislang eine flächendeckend implemen-
tierte Transitionsstrategie [7,9]. Modellprojekte wie TRANSLATE-
NAMSE haben wertvolle Ansätze entwickelt, blieben aber lokal be-
grenzt [7, 12]. Erhebungen zeigen, dass die meisten pädiatrischen
Fachabteilungen keine formalen Konzepte etabliert haben [8,9].
Zudem erzwingt die Altersgrenze von 18 Jahren häufig einen ab-
rupten Wechsel – ohne ausreichende Vorbereitung oder psycho-
soziale Begleitung.

Eine Umfrage aus der pädiatrischen Nephrologie zeigt: Über
80% der Kliniken hatten keine schriftlichen Vereinbarungen, be-
tonten aber die Notwendigkeit strukturierter Übergänge [8].
Auch Patient:innen mit Ösophagusatresie sind im Erwachsenen-
alter oft nicht mehr adäquat allgemeinmedizinisch angebunden
[15] (▶ Tab. 1).

Die Ösophagusatresie –
Beispiel für komplexe Nachsorge

Die Ösophagusatresie (ÖA) ist eine Fehlbildung von Luft- und
Speiseröhre, die durch eine Anastomosenoperation allein nicht
vollständig geheilt werden kann [33,34]. Daraus ergibt sich die

Notwendigkeit eines lebenslangen Monitorings. In der Nachsorge
müssen sowohl medizinische als auch psychosoziale Aspekte be-
rücksichtigt werden – einschl. zusätzlicher Fehlbildungen im Rah-
men der VACTERL-Assoziation sowie der Langzeitfolgen der ope-
rativen Versorgung. Dies unterstreicht die Bedeutung einer kon-
tinuierlichen, interdisziplinären Betreuung, die körperliche und
psychische Dimensionen gleichermaßen einschließt und auch die
Familiensysteme einbezieht.

Gastroösophageale Langzeitprobleme
Aktuelle Übersichtsarbeiten weisen auf eine zunehmende Evi-
denz für die lebenslange gastrointestinale Vulnerabilität von Pa-
tient:innen mit ÖA hin [10]. Zwar wird durch die operative Rekon-
struktion die anatomische Kontinuität wiederhergestellt, doch er-
setzt sie die komplexe neuromuskuläre Steuerung des Ösophagus
nur unvollständig. Dies führt häufig zu persistierenden, motilitäts-
assoziierten Beschwerden. Eine personalisierte Nachsorge, die
sich an funktionellen Symptomen sowie endoskopischen und ma-
nometrischen Befunden orientiert, wird daher zunehmend gefor-
dert [10].

Motilitätsstörungen und nervale Steuerung

Viele Betroffene leiden an Störungen der oralen Phase, des Bolus-
transports und der unteren Sphinkterkontrolle. Vermutlich spielt
dabei eine Schädigung des N. vagus und seiner Äste – insbeson-
dere des N. laryngeus recurrens – eine Rolle [28,29]. Da diese
Bahnen für Motilität, Schluck- und Stimmfunktion essenziell sind,
können Funktionsstörungen nicht nur Dysphagie, sondern auch
Heiserkeit, Stimmbandparesen und eine erhöhte Aspirationsge-
fahr verursachen. Solche Probleme treten häufiger erst im Kindes-
oder Jugendalter auf und erfordern eine interdisziplinäre Nachsor-
ge (u. a. Gastroenterologie, Logopädie, HNO).

Gastroösophageale Refluxkrankheit (GÖRK)

Die gastroösophageale Refluxkrankheit gehört zu den häufigsten
Langzeitkomplikationen: Sie betrifft etwa die Hälfte der Jugend-
lichen und nahezu alle Erwachsenen [18,19]. Die Symptomatik

▶ Tab. 1 Versorgungslücken in Deutschland – Ist vs. Soll.

Bereich Ist-Zustand Soll-Zustand

Transitions-
programme

nur Pilotprojekte,
lokal begrenzt

flächendeckend
implementiert

Altersgrenze abrupt bei
18 Jahren

flexibel, individuell
angepasst

Erwachsenen-
strukturen

kaum speziali-
sierte Zentren

multidisziplinäre
Zentren bundesweit

Nachsorgeplanung selten dokumen-
tiert

standardisierte Pläne
mit Übergabegespräch

Kommunikation
Kindermedizin –
Erwachsenenmedizin

fragmentiert klare Schnittstellen,
feste Ansprechpartner

psychosoziale
Begleitung

unzureichend fester Bestandteil im
Transitionskonzept
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ist dabei oft unspezifisch; auch asymptomatische Patient:innen
können relevante Schäden entwickeln. Mögliche Komplikationen
sind Strikturen, eosinophile Ösophagitis, Dumping-Syndrom, Bar-
rett-Metaplasie bis hin zum Karzinom [18]. Daher sind regelmä-
ßige Kontrollendoskopien (ÖGD), idealerweise alle 5–10 Jahre,
obligat [18,19].

Ernährung und Gedeihen

Schon Kinder mit ÖA entwickeln häufig Aversionen gegen be-
stimmte Nahrungsmittel oder Ängste vor dem Verschlucken [16].
Dies kann zu Essstörungen und Gedeihstörungen führen. Im Er-
wachsenenalter zeigen sich deutliche Unterschiede zur Allgemein-
bevölkerung: 21% der Betroffenen sind untergewichtig, nur 2%
adipös [15]. Logopädische und ernährungstherapeutische Unter-
stützung bleibt daher auch über Kindheit und Jugend hinaus wich-
tig, um Mangelernährung und Folgeprobleme zu verhindern [15,
17]. Dies gilt insbesondere, wenn die primäre Versorgung aus-
schließlich chirurgisch erfolgte und über Jahre keine strukturierte
Nachsorge stattfand.

Respiratorische Langzeitkomplikationen
Respiratorische Probleme gehören zu den zentralen Langzeitfol-
gen der Ösophagusatresie [11, 13,14]. Besonders häufig ist die
Tracheomalazie, die bei bis zu einem Drittel der Betroffenen auf-
tritt [11]. Durch die Instabilität der Luftröhre kommt es zu chroni-
schem Husten, rezidivierenden Infekten, Atelektasen und im Ver-
lauf sogar zu Bronchiektasen. Symptome wie Stridor, Giemen oder
Atemnot werden im Kindesalter oft fälschlich als Asthma oder
Krupphusten gedeutet. Auch mikroaspirationsbedingte Bronchiti-
den sind häufig.

Diagnostik

Die Abklärung erfolgt interdisziplinär und umfasst Lungenfunk-
tionstests, flexible und starre Bronchoskopien sowie bildgebende
Verfahren. Low-Dose-CT- oder Real-Time-MRT-Untersuchungen
mit dynamischen Atemmanövern ermöglichen die Darstellung
von Kollapsphänomenen der Trachea und Bronchien [13,14,35].

Therapie und Management

Therapeutische Optionen reichen von Inhalationen (Kochsalz, N-
Acetylcystein) und strukturierter Atemphysiotherapie (z. B. auto-
gene Drainage, PEP-Systeme) bis hin zu chirurgischen Verfahren
wie der Tracheopexie bei schweren Verläufen [11,13,14]. Auch
antibiotische Strategien nach dem Vorbild der Mukoviszidosebe-
handlung sind etabliert [14]. Dabei ist entscheidend, Eltern und
später die Patient:innen selbst zu schulen und Reserveantibiotika
für Akutsituationen bereitzuhalten – auch im Erwachsenenalter.

Strukturierte Langzeitbetreuung

Eine kontinuierliche Atemphysiotherapie sollte als fester Bestand-
teil der Nachsorge verordnet werden [13]. Bei rezidivierenden In-
fekten und Zeichen chronischer Lungenschädigung empfiehlt sich
der Übergang in spezialisierte Bronchiektasenambulanzen (pä-
diatrisch oder pneumologisch), um regelmäßige Verlaufskontrol-
len und Frühinterventionen sicherzustellen [14]. Für vertiefende

Aspekte sei auf den Beitrag „Pneumologische Probleme bei Kin-
dern mit operierter Ösophagusatresie“ verwiesen.

Muskuloskelettale Folgen und Skoliose
Nach offenen Thorakotomien entwickeln viele Patient:innen mit
Ösophagusatresiemuskuloskelettale Spätfolgen, darunter Rippen-
fusionen, Thoraxasymmetrien und Skoliosen [17,32]. Minimal-
invasive, thorakoskopische Operationstechniken senken dieses
Risiko deutlich [20].

Eine aktuelle prospektive MRT-Studie aus Leipzig konnte diese
Beobachtungen erstmals morphologisch und funktionell in Echt-
zeit belegen: Kinder nach offener ÖA-Operation zeigten signifikant
häufiger Rippenfusionen und Adhäsionen (78%) sowie Skoliosen
(15%) im Vergleich zu minimalinvasiv operierten Kindern oder ge-
sunden Kontrollen [32]. Zudem war die thorakale Entwicklung
eingeschränkt, mit verminderten rechtsseitigen Lungenvolumina
und asymmetrischen Thoraxbewegungen. Besonders die Zahl der
durchgeführten Thorakotomien erwies sich als Risikofaktor für re-
duzierte Thoraxvolumina.

Diese Ergebnisse verdeutlichen, dass muskuloskelettale und
pulmonale Langzeitprobleme nach Thorakotomien häufig unter-
schätzt werden und eine gezielte Nachsorge erfordern. Neben
regelmäßigen klinischen und bildgebenden Kontrollen sollten ins-
besondere Physiotherapie, Atemübungen und sportliche Aktivitä-
ten gefördert werden. Geeignete Sportarten stärken nicht nur die
körperliche Entwicklung, sondern unterstützen auch die psycho-
soziale Stabilität der Betroffenen. Hierzu sei auf den Beitrag „Ver-
besserung der Physical Literacy bei Kindern und Jugendlichen mit
Ösophagusatresie“ verwiesen.

Psychosoziale Aspekte und Lebensqualität
Trotz erheblicher medizinischer Fortschritte berichten viele Be-
troffene weiterhin von Einschränkungen im Alltag. Dazu zählen re-
duzierte körperliche Belastbarkeit, Beeinträchtigungen in Schule,
Ausbildung oder Beruf sowie eine eingeschränkte Partnerschafts-
und Lebensqualität [15,21–23]. Besonders belastend sind dyspha-
giebedingte Probleme in sozialen Situationen, etwa beim gemein-
samen Essen, sowie Schulabsentismus infolge rezidivierender
respiratorischer Infekte. Beides trägt zu emotionalem Stress und
reduzierter Lebensqualität bei [21,22,31].

Darüber hinaus zeigen Studien eine erhöhte Prävalenz psy-
chischer Erkrankungen wie Depressionen, ADHS und Autismus
bei Patient:innen mit Ösophagusatresie [24]. Deshalb sollte die
psychische Gesundheit in der Nachsorge regelmäßig überprüft
werden. Neben medizinischer Betreuung sind die Einbindung von
Selbsthilfeorganisationen (z. B. KEKS, SoMA) sowie eine empathi-
sche, offen geführte Arzt-Patienten-Kommunikation entscheiden-
de Faktoren für eine langfristig stabile Lebensqualität (▶ Tab. 1).

Aus der ÖA-Vorgeschichte ergibt sich ein klarer Handlungsrah-
men.
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Empfehlungen für die ambulante
Betreuung (vgl. ▶ Tab. 2)

Der Übergang in die Erwachsenenmedizin ist besonders kritisch,
da in Deutschland spezialisierte multidisziplinäre Teams bislang
kaum etabliert sind. Vor diesem Hintergrund ergeben sich für die
ambulante Betreuung klare Handlungsempfehlungen:
▪ gastrointestinale Nachsorge: Regelmäßige Endoskopien (ÖGD)

mit Biopsien, auch bei fehlender Symptomatik, um Komplika-
tionen wie Stenosen, Refluxkrankheit, Barrett-Metaplasie oder
eosinophile Ösophagitis frühzeitig zu erkennen.

▪ respiratorische Diagnostik: Lungenfunktionstests alle 1–2 Jah-
re, Bronchoskopien bei rezidivierenden Infekten oder chro-
nischem Husten; ggf. Atemtherapie und Empfehlung zu alters-
gerechter körperlicher Aktivität

▪ Ernährungsstatus: regelmäßige Erfassung von Gewicht, BMI
und Essverhalten; frühzeitige Einbindung von Ernährungsmedi-
zin und Logopädie bei Auffälligkeiten

▪ muskuloskelettales Screening: klinische Untersuchung auf Hal-
tungsschäden und Skoliose, ggf. bildgebende Abklärung

▪ psychosoziale Begleitung: Erhebung der Lebensqualität (z.B.
mit dem EA‑QoL), bei Bedarf Anbindung an Psychotherapie
oder Sozialberatung

▪ Prävention: Überprüfung und Aktualisierung des Impfschutzes,
insbesondere gegen Pneumokokken, Influenza, Pertussis und
Haemophilus influenzae (Hib), ggf. RSV (Respiratory Syncytial
Virus) – neue Impfmöglichkeiten: z.B. Nirsevimab (passive Im-
munisierung im 1. Lebenswinter), besonders für Säuglinge mit
Risikofaktoren. Ferner zu erwägen: COVID-19 (entsprechend
STIKO-Empfehlung für Kinder ab 6Monaten mit Vorerkrankun-
gen).

▪ Selbsthilfe und Vernetzung: Empfehlung zur Nutzung von Pa-
tientenorganisationen wie KEKS oder SoMA sowie des KEKS-
Gesundheitsordners als strukturierte Dokumentations- und
Kommunikationshilfe

Diese Empfehlungen unterstreichen, dass die Nachsorge von ÖA-
Betroffenen nicht als abgeschlossener chirurgischer Eingriff, son-
dern als lebenslange, interdisziplinäre Aufgabe verstanden wer-
den muss.

Partizipierende in der
ganzheitlichen Nachsorge

Die bisherigen Handlungsempfehlungen und die weiterhin be-
stehenden Defizite in den Transitionsstrukturen verdeutlichen
die Notwendigkeit gut informierter, vernetzter und engagierter
Akteur:innen. Sie tragen entscheidend dazu bei, eine kontinuier-
liche Nachsorge sicherzustellen und den Übergang in die Erwach-
senenmedizin strukturiert zu gestalten. Im Folgenden werden die
wichtigsten Beteiligten sowie Perspektiven für die Versorgungs-
entwicklung vorgestellt.

Kinderärzt:innen als Schlüsselakteur:innen

Kinderärzt:innen, die chronisch kranke Kinder oft über viele Jahre
begleiten, spielen eine zentrale Rolle im Transitionsprozess. Durch
ihr Wissen über Krankheitsverlauf, familiäre Dynamiken und psy-
chosoziale Faktoren können sie den Übergang frühzeitig vorberei-
ten, altersgerechte Schulungen integrieren und individuelle Pläne
entwickeln.

Gezielte Assessments ermöglichen es, Selbstständigkeit,
Krankheitsverarbeitung und psychosoziale Reife einzuschätzen.
Darauf aufbauend lassen sich Maßnahmen wie Transitionssprech-
stunden, Praktika in Erwachsenenambulanzen oder strukturierte
Übergabegespräche planen.

In der Praxis scheitern diese Ansätze jedoch häufig an fehlen-
den Ressourcen und mangelnder Vernetzung mit der Erwachse-
nenmedizin. Fachärzt:innen für Erwachsene sind oft nicht ausrei-
chend auf die komplexen Bedarfe vorbereitet. Umso wichtiger
sind verbindliche Kommunikationsstrukturen und interdiszipli-
näre Zusammenarbeit.

Patientenorganisationen als Brückenbauer

Selbsthilfeorganisationen wie KEKS oder SoMA ergänzen die me-
dizinische Versorgung durch Information, Peer-Support und Tran-
sitionsprogramme. Ihre Angebote reichen von Workshops und
Übergabeheften bis hin zu Mentoring durch ältere Betroffene. Da-
durch fördern sie Gesundheitskompetenz, Adhärenz und Lebens-
qualität [25, 26].

Darüber hinaus können Patientenorganisationen als Media-
toren zwischen Familien und Versorgungsstrukturen wirken: Sie

▶ Tab. 2 Empfehlungen für die ambulante Nachsorge bei Ösophagusatresie.

Bereich Empfohlene Maßnahme Frequenz/Kommentar

gastrointestinal ÖGD mit Biopsien (Stenosen, GÖRK, Barrett, EoE) alle 5–10 Jahre oder symptomorientiert

respiratorisch Lungenfunktion, ggf. Bronchoskopie, Atemtherapie alle 1–2 Jahre, bei Infekten sofort

Ernährung Gewicht, BMI, Essverhalten jährlich

muskuloskelettal Inspektion auf Haltung, Skoliose jährlich

psychosozial EA‑QoL, Screening auf Depression/ADHS/Autismus regelmäßig

Impfungen Pneumokokken, Influenza, Pertussis, Haemophilus influenzae (Hib),
ggf. RSV (Respiratory Syncytial Virus) + COVID-19

Impfstatus regelmäßig prüfen

Vernetzung KEKS/NEKS-Gesundheitsordner, Selbsthilfeanbindung kontinuierlich
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adressieren Ängste, klären Erwartungen und schaffen Vertrauen
in neue ärztliche Teams. Durch ihre kontinuierliche Begleitung
tragen sie wesentlich dazu bei, Brüche im Transitionsprozess ab-
zufedern [30].

Gestaltung eines „Transfer-Ankunftsbahnhofs“

Ein zentrales Ziel künftiger Versorgungsstrukturen sollte der Auf-
bau eines „Transfer-Ankunftsbahnhofs“ sein – verstanden als rea-
ler oder virtueller Ort, an dem die Übergabe von der Kinder- in die
Erwachsenenmedizin koordiniert und begleitet wird [7,27].

Elemente eines solchen Ankunftsbahnhofs könnten sein:
▪ gemeinsame Übergabesprechstunden von Kinder- und Er-

wachsenenmediziner:innen
▪ strukturierte Übergabepläne mit relevanter Krankheits- und

Therapiehistorie
▪ Transitionslots:innen oder Koordinator:innen, die den Prozess

begleiten
▪ psychosoziale Unterstützung durch Sozialarbeit und Psycho-

logie
▪ partizipative Nachsorgegespräche zur Evaluation des Über-

gangs

Ein solcher „Bahnhof“ wäre mehr als eine Übergabestation: Er wä-
re ein Raum für Empowerment, Validierung und Zusammenarbeit,
der das „schwarze Loch“ zwischen den Versorgungssystemen
schließt und Jugendlichen wie Familien Sicherheit und Orientie-
rung bietet.

Fazit
Die Transition von Kindern und Jugendlichen mit chronischen Er-
krankungen – insbesondere bei seltenen und komplexen Diagno-
sen wie der Ösophagusatresie – stellt eine zentrale, aber weiterhin
unzureichend strukturierte Phase in der Versorgung dar. Zwar be-
endet die chirurgische Korrektur die akute Krankheitsphase, doch
zahlreiche gastrointestinale, pulmonale, muskuloskelettale und
psychosoziale Langzeitfolgen erfordern eine kontinuierliche, in-
terdisziplinäre Nachsorge.

Derzeit bestehen in Deutschland erhebliche Defizite: fehlende
flächendeckende Transitionsprogramme, starre Altersgrenzen, un-
zureichende Vernetzung mit der Erwachsenenmedizin und kaum
etablierte multidisziplinäre Strukturen. Daraus resultieren Versor-
gungslücken, die nicht nur medizinische Risiken bergen, sondern
auch die Lebensqualität und psychosoziale Stabilität der Betroffe-
nen beeinträchtigen.

Bis zu einer institutionellen Verankerung strukturierter Transi-
tionskonzepte kommt ambulanten Kinder- und Jugendärzt:innen
eine Schlüsselrolle zu. Sie sind zentrale Lots:innen, die durch ihre
kontinuierliche Begleitung, frühzeitige Aufklärung und individuel-
len Transitionspläne entscheidend zum Gelingen des Übergangs
beitragen. Ergänzend leisten Selbsthilfeorganisationen wie KEKS
und SoMA wertvolle Unterstützung, indem sie Informationsange-
bote, Peer-Support und praktische Hilfen bereitstellen.

Langfristig braucht es jedoch verbindliche politische, institu-
tionelle und finanzielle Rahmenbedingungen: Transitionszentren,
interdisziplinäre Netzwerke, feste Übergabestrukturen und defi-
nierte Ankunftsorte („Transfer-Bahnhöfe“), die den Wechsel in

die Erwachsenenmedizin koordinieren und begleiten. Nur durch
solche nachhaltigen Strukturen kann der Übergang gelingen –
mit dem Ziel, nicht nur Komplikationen zu vermeiden, sondern
jungen Menschen mit Ösophagusatresie und vergleichbaren Er-
krankungen ein stabiles, gesundes und selbstbestimmtes Leben
im Erwachsenenalter zu ermöglichen.
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ZUSAMMENFASSUNG

Die Diagnose einer Ösophagusatresie (ÖA) beim Neugebo-

renen stellt eine erhebliche medizinische und psychosoziale

Belastung für das gesamte Familiensystem dar. Der vorlie-

gende Beitrag widmet sich den Reaktionen des betroffenen

Säuglings, den psychischen Auswirkungen auf Eltern –mit be-

sonderem Augenmerk auf das Risiko posttraumatischer Belas-

tungsstörungen – sowie möglichen Folgen für Geschwister-

kinder und elterliche Paarbeziehung. Zudem werden praxis-

nahe Empfehlungen für Kinderärztinnen und ‑ärzte zur früh-

zeitigen Erkennung familiärer Belastungen sowie geeigneter

Interventionsmöglichkeiten aufgezeigt. Der Artikel betont,

dass anhaltender neonataler Stress – infolge wiederholter me-

dizinischer Eingriffe, Trennung von den Eltern und ÖA-typi-

schen Symptomen wie Atemnot, Schluckstörungen, Reflux-

problematik und oraler Aversion – mit einer beeinträchtigten

zentralnervösen Stressverarbeitung assoziiert sein kann. Sol-

che frühen Belastungen können sich in erhöhtem Kortisolspie-

gel, Schlafstörungen und Regulationsproblemen äußern und

langfristig die soziale und neurologische Entwicklung des Kin-

des negativ beeinflussen. Die Ergebnisse unterstreichen die

Notwendigkeit einer ganzheitlichen Betreuung, die neben

der medizinischen Versorgung auch psychosoziale Aspekte

der Familie einbezieht.

ABSTRACT

The diagnosis of esophageal atresia (EA) in a newborn pres-

ents a significant medical and psychosocial burden for the en-

tire family system. This article addresses the reactions of af-

fected infants, the psychological impact on parents–with a

special focus on the risk of post-traumatic stress disorders–as

well as potential consequences for siblings and parental rela-

tionships. Additionally, practical recommendations are pro-

vided for pediatricians regarding the early recognition of fam-

ily distress and suitable intervention options. The article em-

phasizes persistent neonatal stress–resulting from repeated

medical interventions, separation from parents and EA-typi-

cal symptoms like shortness of breath, swallowing difficulties,

reflux problems, and oral aversion–can be associated with im-

paired central nervous stress processing. Such early stressors

can manifest in elevated cortisol levels, sleep disturbances

and regulatory problems and can negatively influence the

childʼs social and neurological development in the long term.

The findings underline the need for holistic care that includes

psychosocial aspects of the family in addition to medical care.

Ösophagusatresie als Familiendiagnose – Auswirkungen der ÖA
auf den Säugling, auf das Familiensystem und auf die psychische
Gesundheit der Eltern

Esophageal Atresia as a Family Disease – Effects of EA on the Infant,
on the Family System and on the Mental Health of Parents

Übersicht
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Neurologische und entwicklungs-
psychologische Auswirkungen

Reifung des zentralen Nervensystems

Chronische Schmerzen, Unterbrechungen der Schlafzyklen und
Stress durch medizinische Maßnahmen können die neurologische
Reifung beeinträchtigen [1–3]. Besonders betroffen sind:
▪ Regulation von Wachheit und Affekt
▪ sensorische Integration
▪ Entwicklung sozial-emotionaler Reaktionen

Risiko für Regulationsstörungen

Säuglinge mit ÖA zeigen häufiger:
▪ anhaltendes Schreien
▪ Schlafstörungen
▪ Störungen der Selbstregulation

Diese werden als sog. „Regulationsstörungen“ im Säuglingsalter
beschrieben und stehen in enger Verbindung mit medizinischen
Frühbelastungen.

Bindungs- und Beziehungsaspekte

Die Erkrankung beeinflusst nicht nur die physiologische Entwick-
lung des Säuglings, sondern auch die soziale Umwelt:
▪ eingeschränkte Interaktion mit Eltern durch Trennung nach

Geburt und medizinische Geräte
▪ negative orale Erfahrungen (z. B. durch Absaugen, Sonden)

führen zu Aversionen gegenüber oraler Stimulation
▪ verzögerter Beziehungsaufbau kann langfristige Folgen auf die

emotionale Entwicklung haben

Ein gestörter Aufbau des „Körper-Selbst“ und der ersten Ich-
Umwelt-Grenzen wird bei intensivmedizinisch betreuten Neu-
geborenen beschrieben [4].

Eine unmittelbare medizinische Versorgung nach der Geburt
bedeutet häufig eine physische Trennung von Mutter und Kind:
Der fehlende direkte Hautkontakt („Skin-to-Skin“) und das ver-
zögerte erste Stillen erschweren den Aufbau der emotionalen Bin-
dung [5]. Die frühe Bindung ist geprägt durch nonverbale Kom-
munikation, Körperkontakt und intuitive elterliche Reaktionen
auf kindliche Signale. Bei Säuglingen mit ÖA sind diese Interaktio-
nen durch medizinische Apparaturen, Klinikaufenthalte und phy-
sischen Zustand des Kindes oft erschwert. Eltern erleben häufig
Unsicherheit im Umgang mit ihrem Kind, insbesondere beim Füt-
tern oder bei der Pflege. Dies kann zu einem Gefühl der Entfrem-
dung führen [6].

Unterstützende Interventionen durch eine
elternzentrierte Betreuung

▪ Ein interdisziplinäres Team (Pflegekräfte, Psycholog:innen, So-
zialarbeiter:innen) kann Eltern frühzeitig begleiten und deren
emotionale Bedürfnisse adressieren. Die Einbindung der Eltern
in Pflege und medizinische Entscheidungen fördert das Gefühl
der Kontrolle und stärkt die Bindung.

▪ frühzeitige psychologische Begleitung der Familien

▪ Psychoedukative Angebote und niedrigschwellige psychologi-
sche Unterstützung senken das Risiko für depressive Entwick-
lungen und fördern die Resilienz der Eltern.

▪ Förderung von Nähe trotz Klinikalltag
▪ Maßnahmen wie „Känguruhen“ (Körperkontakt auf der Inten-

sivstation), Rooming-in und gezielte Förderung der Eltern-
Kind-Interaktion können helfen, die Bindung trotz technischer
Barrieren zu stärken [7].

Langzeitfolgen und Verlauf

Selbst nach erfolgreicher Operation sind viele Säuglinge mit Lang-
zeitproblemen konfrontiert, die ihre Entwicklung beeinflussen
können:
▪ Schluckstörungen, Reflux, Fütterprobleme
▪ Wachstumsverzögerung
▪ häufige Infektionen (besonders der Atemwege)
▪ sensorische Integrationsprobleme

Diese Faktoren wirken sich wiederum auf das Spiel-, Lern- und Ex-
plorationsverhalten im Säuglingsalter aus und können Entwick-
lungsverzögerungen bedingen.

Psychische Auswirkungen auf die Eltern
Die Diagnose wird meist unmittelbar nach der Geburt gestellt und
führt bei den Eltern zu einer akuten psychischen Belastung. Ge-
fühle von Schock, Angst, Hilflosigkeit und Trauer über die „ver-
lorene Normalität“ sind häufig.

Studien zeigten, dass 20–30% der Eltern kritisch kranker Neu-
geborener Symptome einer posttraumatischen Belastungsstö-
rung (PTBS) entwickeln [6,8]. Risikofaktoren umfassen die Angst
um das Kind, den Kontrollverlust im medizinischen Kontext, Tren-
nungen unmittelbar nach der Geburt und unzureichende soziale
Unterstützung. Besonders Mütter sind häufig betroffen. Die Diag-
nose einer seltenen, chronischen Erkrankung wie einer ÖA und die
notwendigen langwierigen medizinischen Behandlungen stellen
für Erziehungsberechtigte eine erhebliche emotionale Belastung
dar. Die Diagnose einer Fehlbildung beim Kind wird von 88% der
Mütter und 83% der Väter als traumatisch empfunden [9]. Eltern
von Kindern mit seltenen Erkrankungen berichten im Vergleich zu
Eltern gesunder Kinder von einer verminderten Lebensqualität,
verstärkten Stresssymptomen, Einsamkeit und posttraumati-
schen Belastungsstörungen [10–12]. Eine französische Studie er-
mittelte, dass bei 59% der Eltern von Kindern mit ÖA PTBS-Symp-
tome auftreten, unabhängig von der medizinischen Schwere der
Erkrankung des Kindes und dessen langfristigen gesundheitlichen
Prognosen [13].

Um eine differenzierte Betrachtung der Diagnose einer post-
traumatischen Belastungsstörung zu ermöglichen und die Defini-
tion des aus unserer Sicht häufig inflationär verwandten Begriffs
der „Traumatisierung“ zu schärfen, werden an dieser Stelle die Di-
agnosekriterien zusammengefasst.
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Psychische Auswirkungen
auf das betroffene Kind

Das betroffene ÖA-Kind wird in seiner Entwicklung von Beginn
an durch Schmerzen, Krankenhausaufenthalte und Bindungsunsi-
cherheiten beeinflusst. Mehr als die Hälfte der Mütter von Kindern
mit einer ÖA berichteten, dass ihre Säuglinge ein medizinisch be-
dingtes Trauma erlebt hatten und dass sie bei ihren Säuglingen
PTS-Symptome beobachteten, darunter Stress bei der Erinnerung
an das Trauma, Einschlafprobleme und das Auftreten neuer Ängs-
te [15]. Zudem wurde beschrieben, dass Kinder mit ÖA unter-
schiedliche Formen von krankheitsspezifischen Coping-Strategien
anwenden [16]. Dabei wurde deutlich, dass Kinder mit einer ÖA
eine Vielzahl von positiven Bewältigungsstrategien anwenden,
um gesundheitliche Herausforderungen zu meistern. Die Kinder-
garten- und Schulzeit kann mit einem verstärkten Betreuungs-
bedarf und auch weiterhin gehäuften Infekten einhergehen und
damit eine Sonderrolle für das betroffene Kind bedeuten. Klein-
kinder, die mit einer ÖA geboren werden, leiden unter einer er-
heblichen Symptombelastung. Besonders respiratorische Proble-
me (z.B. häufige Infekte, Husten, Schwierigkeiten beim Atmen/
Dyspnoe) lösen bei Kindern bereits im Alter von 0,5 bis 7 Jahren
starke Stresssymptome aus [17]. Schul- und Kindergartenabsen-
tismus können als Indikator für die Belastung des ÖA-Kindes und
der Familie gesehen werden. ÖA-Kinder erleben durch ihren Ab-
sentismus und die Leistungseinschränkungen mehr Stress und
sind dadurch in der sozialen Teilhabe eingeschränkt.

Auswirkungen auf die Restfamilie
Sobald das erkrankte Kind zu Hause ist, wird der komplexe Einfluss
der Erkrankung auf die ganze Familie deutlich. Gerade in der An-
fangssituation kommt es durch Überforderung und Ängste zu
einem Rückzug aus dem sozialen Netz und damit zur Einschrän-

DER ZUSAMMENHANG ZWISCHEN DER DIAGNOSE

EINER ÖSOPHAGUSATRESIE BEIM SÄUGLING UND

PTBS BEI ELTERN

Die Kombination aus Schock, Angst, medizinischer Unsicher-

heit und physischen Trennungen zwischen Eltern und Kind

kann bei Eltern traumatische Stressreaktionen auslösen. In

manchen Fällen entwickeln sich daraus klinisch relevante

Symptome einer posttraumatischen Belastungsstörung

(PTBS). PTBS ist eine psychische Erkrankung, die infolge eines

extrem belastenden oder traumatischen Ereignisses auftreten

kann. Die Diagnostik basiert auf den Kriterien des DSM-5 bzw.

der ICD-11 und umfasst u. a. intrusive Erinnerungen, Vermei-

dung, Hyperarousal und eine negative Veränderung von Ge-

danken und Emotionen.

Definition und Symptomatik der PTBS

PTBS bei Eltern: Prävalenz und Risikofaktoren

Studien zeigen, dass 20–30% der Eltern von kritisch kranken

Neugeborenen klinisch relevante PTBS-Symptome entwickeln

[6, 8]. Risikofaktoren sind u. a.:

▪ Notfall- oder Intensivgeburt

▪ Frühgeburt oder angeborene Fehlbildungen

▪ Trennung von Kind und Eltern

▪ Wahrnehmung von Hilflosigkeit und Kontrollverlust

▪ mangelnde psychosoziale Unterstützung

▪ Diagnostik und Früherkennung von PTBS bei Eltern

Die Diagnostik einer elterlichen PTBS erfordert spezifische

Screening-Instrumente, die auf die Besonderheiten von Eltern

in medizinischen Krisensituationen zugeschnitten sind, z. B.:

▪ Impact of Event Scale-Revised (IES‑R)

▪ Parental Stressor Scale: NICU

▪ PTSD Checklist for DSM-5 (PCL-5)

Ein frühzeitiges Screening bereits während des Klinikaufent-

halts kann helfen, Risikofamilien zu identifizieren und gezielt

zu unterstützen.

Prävention und Intervention

▪ Psychoedukation und Kommunikation

▪ Ein transparenter Informationsfluss, empathische Kom-

munikation und elterliche Einbindung in Pflegeentschei-

dungen sind entscheidend.

▪ psychologische Begleitung

Ein interdisziplinäres Team mit psychosozialer Betreuung soll-

te fester Bestandteil der Versorgung in perinatalen Zentren

sein. Kurzzeittherapien (z. B. traumafokussierte kognitive

Verhaltenstherapie, EMDR) haben sich in der Frühintervention

bewährt.

Zusammenhang zwischen Ösophagusatresie

und PTBS-Risiko

Eltern von Säuglingen mit ÖA sind einer Vielzahl potenziell

traumatischer Stressoren ausgesetzt:

▪ Akute Lebensgefahr des Kindes: Die Bedrohung des Kin-

deslebens ist einer der stärksten Auslöser für traumatische

Reaktionen.

▪ Unmittelbare Operationen und Komplikationen: Die Not-

wendigkeit schneller medizinischer Entscheidungen und

wiederholter Eingriffe verstärkt das Gefühl von Kontroll-

verlust.

▪ Langzeitbelastung durch Krankenhausaufenthalt: Wo-

chenlange Aufenthalte in der Neonatologie mit wieder-

holtem Stress (z. B. Reflux, Ernährungssonden, Gedeih-

störungen) führen zu chronischem Stress.

▪ Elterliche Schuldgefühle: viele Eltern machen sich selbst

oder einander unbewusst Vorwürfe.

Die Belastung wird durch die Unsicherheit über den Krank-

heitsverlauf und mögliche Spätfolgen verstärkt. Studien zei-

gen, dass insbesondere Mütter stärker betroffen sind, wobei

auch Väter ein erhöhtes Risiko aufweisen [14].
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kung der sozialen Teilhabe. Viele betroffene Familien berichten
von Isolation und einem Rückzug aus dem sozialen Leben, was
auf die mit der Erkrankung verbundenen Einschränkungen und
den Mangel an Ressourcen zum Aufbau sozialer Kontakte zurück-
zuführen ist [18,19]. Die Tendenz, sich zurückzuziehen, wird
zusätzlich durch gesellschaftliche Vorurteile und die Belastung
durch die Krankheit verstärkt, die es für viele einfacher erscheinen
lassen, das Leben auf den häuslichen Bereich zu beschränken [19].
Auch durch die eingeschränkte und aufwendigere Essenssituation
und den damit verbundenen Emotionen wie Angst und Frucht
wird die soziale Teilhabe weiter reduziert.

Durch die besonderen Bedürfnisse des ÖA-Kindes, durch mit-
erlebte Notfallsituationen und durch die erhöhte Betreuungs-
und Pflegezeit des ÖA-Kindes sowie durch den Rückzug aus dem
sozialen Netz werden auch mögliche Geschwister belastet. Ge-
schwisterkinder können sich vernachlässigt fühlen,mit Trennungs-
ängsten, allgemeiner Ängstlichkeit oder Schuldgefühlen reagie-
ren.

Die Paarbeziehung wird durch unterschiedliche Coping-Strate-
gien des Paares zum Umgang mit der Situation, durch Erschöp-
fung und fehlende Zeit für die Partnerschaft oft stark belastet.
Studien verdeutlichten, dass Mütter und Väter häufig unterschied-
liche Formen der Stressbewältigung aufweisen: Mütter tendieren
zu intensiver emotionaler Auseinandersetzung, während Väter
eher funktional-pragmatisch handeln [20]. Diese Diskrepanz kann
zu Missverständnissen, Kommunikationsproblemen und emotio-
naler Distanz innerhalb der Paarbeziehung führen.

Auch Großeltern und weitere Bezugspersonen sind betroffen.
Finanzielle und organisatorische Herausforderungen können die
familiäre Belastung verstärken.

Die Pflege eines Kindes mit ÖA kann erhebliche zeitliche und
finanzielle Ressourcen binden:
▪ Arbeitszeitreduktion oder Arbeitsplatzverlust eines Elternteils
▪ Reisestrapazen zu spezialisierten Zentren
▪ Kosten für Unterkunft, Verpflegung, med. Hilfsmittel
▪ bürokratische Hürden in der Beantragung von Leistungen (z. B.

Pflegegrad, Hilfsmittel, Reha)

Die Bewältigung der Anforderungen im Alltag mit einem Kind,
das besondere gesundheitliche Unterstützung benötigt, kann
mit einem erhöhten Risiko sozialer Isolation und einer Einschrän-
kung der Teilhabe am gesellschaftlichen Leben einhergehen
[19,20].

Familiendynamik im Kontext
einer akuten Kindeserkrankung

Aus Sicht der „systemischen Familienpsychologie“ ist jede Familie
ein dynamisches System, in dem Veränderungen eines Elements
Auswirkungen auf das gesamte System haben. Die schwere Er-
krankung eines Säuglings wie die ÖA bewirkt eine akute Umstruk-
turierung familiärer Rollen, Aufgabenverteilungen und emotiona-
ler Bindungen [21].

So kann es zu Verschiebungen von Verantwortlichkeiten kom-
men, bspw., dass Geschwisterkinder Schuldgefühle entwickeln,
bezogen auf die familiäre „Ausnahmesituation“ und in der Folge

selbst Symptome entwickeln oder parentifiziert reagieren, indem
sie Elternfunktionen übernehmen und sich verantwortlich fühlen
für die Versorgung der Eltern oder jüngerer Geschwisterkinder.

Im besten Fall reagiert die Familie zunächst „dynamisch“, also
ressourcenaktivierend auf die Erkrankung eines Mitglieds. Auf die-
se Weise erlebt sich das System nicht nur defizitär und benachtei-
ligt, sondern es entwickelt besondere Überlebensstrategien, die
den Zusammenhalt und das Selbstwirksamkeitserleben stärken.
Dies gelingt nur dann sicher, wenn genügend Außenkontakte
und Netzwerke bestehen, die schon vor der Erkrankung des Säug-
lings wirksam und hilfreich für die Familie waren.

Das klassische systemische Paradigma bezieht sich immer auf
Zirkularität von Systemen (d.h. „Dinge“ kommen in der Welt
nicht isoliert vor, sondern stehen in Beziehung zueinander): A
wirkt nicht einseitig auf B, sondern B wirkt genauso auf A (Wech-
selwirkung). Wir gehen also trotz und bei aller Belastung für die
Familie davon aus, dass das System grundsätzlich in der Lage ist,
sich „neu“ zu erfinden und eine adäquate Antwort auf die heraus-
fordernde Situation zu finden. In der Arbeit mit den Familien se-
hen wir, dass es immer wieder gelingt, den besonderen Bedürfnis-
sen der erkrankten Kinder Raum zu schaffen und eine haltgeben-
de, emotional unterstützende Familienatmosphäre zu schaffen.

Um es mit dem Individualpsychologen Alfred Adler auszudrü-
cken: Es kommt nicht auf die erlebten Belastungen und Traumati-
sierungen an, sondern auf die Antwort, die wir auf diese finden:
„Es kommt nicht darauf an, was einer mitbringt, sondern darauf
was er daraus macht“ [22].

Nichtsdestotrotz kann die Diagnose einer ÖA, Familien immer
wieder an den Rand ihrer Belastbarkeit bringen.

Wie bereits erwähnt, spielt das Netzwerk einer Familie eine
große Rolle, um diese Belastungsfaktoren adäquat zu bearbeiten.
Da im Zusammenhang mit der Erkrankung die Kinderärzt:innen
zumeist eine große Rolle in der Begleitung der Familien spielen,
möchten wir zum Abschluss darauf eingehen, wie Kinderärzt:in-
nen entsprechende Belastungsfaktoren erkennen können und
welche Interventionen zu empfehlen sind.

Woran können Kinderärzte familiäre Belastung
oder Auffälligkeiten erkennen?

Beobachtbare Warnzeichen beim Kind

Die sog. „Gedeihstörung“, die sich u. a. in mangelnder Gewichts-
zunahme trotz ausreichender medizinischer Versorgung zeigt,
kann auf belastete Fütterungssituationen oder psychosozialen
Stress hindeuten.

Auch eine Schluckverweigerung, orale Aversionen und über-
mäßig häufiges Erbrechen oder Panik beim Füttern kann Aus-
druck von belasteten Eltern-Kind-Interaktionen sein.

Die verzögerte Entwicklung des Kindes, besonders im sozialen
oder emotionalen Bereich kann auf mangelnde Interaktion oder
Stimulation hindeuten.

Regulationsstörungen wie exzessives Schreien, Schlafstörun-
gen, Hyperreagibilität sind ein Zeichen für die unzureichende Ver-
sorgung des Säuglings bezogen auf die Grundbedürfnisse Bin-
dung, Orientierung und Kontrolle [23].
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Auffälligkeiten im Verhalten der Eltern

▪ überängstliches oder vermeidendes Verhalten gegenüber dem
Kind

▪ Ambivalenz: starke Schwankungen zwischen Überfürsorge und
Rückzug

▪ starker Erschöpfungszustand oder depressive Symptome (z. B.
Weinen, Antriebslosigkeit, Reizbarkeit)

▪ unangemessenes Schuldgefühl („Ich habe etwas falsch ge-
macht“)

▪ Paarkonflikte oder inkonsistente Aussagen von Mutter und
Vater zur häuslichen Situation

▪ unzuverlässige Arzttermine/Therapieabbrüche, die auf Über-
forderung hindeuten können

Familiäre Risikofaktoren im Gespräch

▪ geringe soziale Unterstützung (z. B. kein familiäres Netzwerk)
▪ belastende finanzielle Situation durch Arbeitsausfall, Klinikauf-

enthalte
▪ belastete Geschwisterkinder (Schulprobleme, Rückzug, Eifer-

sucht)
▪ fehlende Kenntnis oder Überforderung mit häuslicher Pflege

(z. B. mit Sonden oder Reflux)

Was können Kinderärzte betroffenen Familien
raten und anbieten?

Vertrauensvolle Kommunikation aufbauen

▪ aktives Zuhören und Validierung: Sorgen der Eltern ernst neh-
men („Das klingt sehr belastend für Sie.“)

▪ Psychoedukation bedeutet altersgerechte Erklärungen zur
Erkrankung, Prognose und Pflege geben, Unsicherheiten ab-
bauen

▪ Normalisierung von Gefühlen: Erklären, dass Gefühle wie
Angst, Erschöpfung und Überforderung häufig vorkommen

Frühe psychosoziale Unterstützung vermitteln

▪ psychosoziale Fachberatung (z. B. durch Kliniksozialdienst, SPZ,
Erziehungsberatungsstellen)

▪ Frühintervention und Frühförderung für das Kind bei Entwick-
lungsrisiken

▪ Eltern-Kind-Interaktionsberatung bei gestörter Bindung oder
auffälligem Verhalten

▪ psychologische Unterstützung bei posttraumatischer Belas-
tung, Depression oder Paarkonflikten

▪ Selbsthilfegruppen (z. B. KEKS e.V. – Selbsthilfeorganisation
für Kinder- und Erwachsene mit Ösophagusatresie)

▪ Empfehlung Inanspruchnahme flankierender Hilfen durch das
zuständige Jugendamt

▪ Weiterleitung zu spezifischer psychologischer/psychiatrischer
Diagnostik

▪ Empfehlung/Weiterleitung zu Ergotherapie und Psychothera-
pie

Förderung der familiären Selbstwirksamkeit

▪ Eltern gezielt in Entscheidungen und Pflegeprozesse einbezie-
hen

▪ „Elternkompetenz stärken“ durch Ermutigung, kleine Fort-
schritte zu benennen

▪ Routinen und positive Rituale im Alltag etablieren
▪ Strategien zur Entlastung erarbeiten (z. B. Pflegeunterstüt-

zung, Haushaltshilfe, Kinderbetreuung)

Geschwisterkinder nicht vergessen

▪ Hinweis auf Beratungsangebote für Geschwister
▪ Empfehlung zur Einbindung in altersgerechter Weise („Das

Baby ist krank, aber du bist genauso wichtig.“)

Fazit
Kinderärzte sollten bei der Betreuung von Kindern mit ÖA auch
auf die familiäre Gesamtsituation achten. Auffälligkeiten in der
Eltern-Kind-Interaktion, emotionale Erschöpfung der Eltern oder
Entwicklungsprobleme beim Kind sind ernstzunehmende Warn-
zeichen. Eine frühzeitige Vernetzung mit psychosozialen Ange-
boten, klare Kommunikation und die Stärkung der elterlichen
Kompetenz sind zentrale Maßnahmen zur Unterstützung dieser
Familien.
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Körperliche Aktivität und Bewegungsförderung
Die ersten 1000 Lebenstage – von der Empfängnis bis zum Ende
des 2. Lebensjahres – sind dabei entscheidend für die Prägung
von Gesundheitsfaktoren wie Ernährungs- und Bewegungsge-
wohnheiten [1]. Defizite in dieser kritischen Entwicklungsperiode
werden häufig im Rahmen von globaler Ungleichheit diskutiert

[1], doch auch bei Kindern mit chronischen Erkrankungen wie
der Ösophagusatresie, die einen großen Teil der ersten 2 Lebens-
jahre in medizinischer Behandlung verbringen [2], tritt die all-
gemeine Gesundheitsförderung gegenüber der spezifischen The-
rapie in den Hintergrund. Dabei ist es gerade bei Kindern, die be-
reits mit gesundheitlichen Einschränkungen leben, entscheidend,
gesunde Verhaltensweisen maximal zu fördern. Für frühkindliche
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ZUSAMMENFASSUNG

Im Vergleich zu Gleichaltrigen weisen Kinder und Jugendliche

mit Ösophagusatresie eine verminderte körperliche Aktivität,

motorische Fähigkeiten und eine eingeschränkte Lungenfunk-

tion auf. Respiratorische Beschwerden bedingt durch Tracheo-

malazie, bronchiale Obstruktion und chronische Inflamma-

tion schränken die körperliche Leistungsfähigkeit ein. Bei län-

geren Belastungen können seltener auch eine Gedeihstörung

sowie gastroösophagealer Reflux und Schluckstörungen Pro-

bleme bereiten. Zusätzlich beeinflussen elterliche Ängste und

Überfürsorglichkeit das Bewegungsverhalten möglicherweise

negativ. Eine gezielte Förderung der Physical Literacy – Moti-

vation, Selbstvertrauen, Fähigkeit und Wissen – kann dazu

beitragen, die körperliche Aktivität langfristig zu sichern. Die

ärztliche Betreuung sollte, neben der gezielten Behandlung

belastungsabhängiger Symptome, die Vermittlung geeigne-

ter Alltagsstrategien sowie die Förderung der Motivation zur

aktiven Teilnahme am Sport beinhalten.

ABSTRACT

Compared to their peers, children and adolescents with

esophageal atresia have reduced physical activity, motor skills

and impaired lung function. Respiratory complaints caused by

tracheomalacia, bronchial obstruction and chronic inflamma-

tion limit physical performance. More rarely, failure to thrive,

gastroesophageal reflux and swallowing disorders can also

cause problems during prolonged exertion. In addition, par-

ental anxiety and overprotectiveness may have a negative im-

pact on physical activity behaviour. Targeted promotion of

physical literacy – motivation, self-confidence, ability and

knowledge – can help to ensure physical activity in the long

term. In addition to the targeted treatment of exercise-related

symptoms, medical care should include the teaching of suit-

able everyday strategies and the promotion of motivation to

actively participate in sport.

Verbesserung der Physical Literacy bei Kindern und Jugendlichen
mit Ösophagusatresie

Supporting Physical Literacy in Patients with Esophageal Atresia

Übersicht
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Prägung und Etablierung eines aktiven Lebensstils spielen die Ak-
tivität in der Familie eine herausragende Rolle [1,3] und aus kör-
perlich aktiven Kindern und Jugendlichen werden aktive Erwach-
sene [4]. Das macht Bewegungsförderung in allen Altersstufen zu
einem Familienprojekt. So werden auch die Grundsteine für eine
lebenslange Mobilität bis in das höhere Alter in der Kindheit und
Jugend gelegt. Die körperliche Aktivität in der Jugend stellt die
Weichen für die langfristige Muskel- [5] und Knochenmasse [6]
und auch die Lungenfunktion [7]. Unsere Aufgabe als Kinder-
ärzt:innen ist es, diesen Horizont für unsere Patient:innen zu
überblicken. Mittel zur Bewegungsförderung, wie das neue „Re-
zept für Bewegung“ für Kinder und Jugendliche und ausführliche
zielgruppenspezifische Informationsmaterialien werden bspw.
von der Deutschen Sportjugend des Deutschen Olympischen
Sportbundes (www.dsj.de) oder dem Bundesinstitut für Öffentli-
che Gesundheit (shop.bioeg.de) kostenlos zur Verfügung gestellt.

Kinder und Jugendliche mit „speziellem medizinischen Versor-
gungsbedarf“, der Begriff, unter dem in der epidemiologischen
Forschung alle chronischen Erkrankungen subsumiert werden,
gehören zu den anerkannten Risikogruppen für eine verminderte
körperliche Aktivität [8]. Im Jahr 2020 veröffentlichte die Welt-
gesundheitsorganisation WHO neue Empfehlungen für körper-
liche Aktivität, die erstmals auch explizit Kinder und Jugendliche
mit chronischen Erkrankungen einschlossen [9]. Demnach sollen
sich Kinder und Jugendliche ab 6 Jahren im Durchschnitt 60min
am Tag so bewegen, dass sie dabei mindestens ein bisschen
schwitzen und außer Atem sind (moderate bis intensive körper-
liche Aktivität). Drei Mal in der Woche sollten die Aktivitäten dabei
auch Kraft trainieren [9]. Die Bundeszentrale für gesundheitliche
Aufklärung (BZgA) empfiehlt 90min Bewegung am Tag für Kinder
und Jugendliche, wobei hier auch niedrigintensive Alltagsbewe-
gungen wie Fußwege einbezogen werden [10]. Für Kleinkinder
werden von WHO und der BzGA sogar 180min tägliche Bewe-
gungszeit empfohlen [3,10]. Als einer der Schlüssel zur Bewe-
gungsförderung wird von beiden Institutionen die Beschränkung
der Bildschirmzeit genannt.

Für viele körperliche und psychische chronische Erkrankungen
im Kindes- und Jugendalter ist die positive Wirkung von körper-
licher Aktivität mittlerweile gut belegt [11], dennoch stellen Kin-
der- und Jugendärzt:innen bspw. bei Patient:innen mit angebore-
nen Herzfehlern häufiger als medizinisch notwendig eine Sport-
befreiung aus [12]. Für Betroffene von Ösophagusatresie gibt es
noch keine spezifischen Interventionsstudien, die eine Verbesse-
rung des Gesundheitszustandes durch körperliche Aktivität bele-
gen, dennoch gibt es positive Erfahrungswerte in Kliniken und
bei Patientenorganisationen und es gelten zumindest die allge-
mein gültigen Annahmen zu den positiven Effekten von Bewe-
gung und Sport auf die Gesundheit [11].

Da die körperliche Aktivität von mehr als den reinen körper-
lichen Voraussetzungen abhängt, wurde 2001 erstmals das holis-
tische Konzept der Physical Literacy beschrieben, die neben der
reinen körperlichen Fähigkeit 3 weitere Säulen als essenziell für
einen aktiven Lebensstil beschreibt: Motivation, Selbstvertrauen
und die Wissensgrundlage [13] (s. ▶ Abb. 1). Konzepte zur Ver-
besserung der Physical Literacy werden meist systemisch, z. B. in
Schulen, angewendet. Bei seltenen Erkrankungen ist aber auch
die erkrankungsspezifische Förderung, insbesondere die Wissens-

vermittlung, entscheidend. Neben medizinischem Personal neh-
men hier auch Patientenorganisationen eine Schlüsselrolle ein.

Körperliche Aktivität und Fitness
Kinder und Jugendliche mit Ösophagusatresie nehmen i. d. R. im
normalen Umfang am Schul- und Vereinssport teil, dennoch ver-
bringen sie insgesamt signifikant weniger körperlich aktive Zeit in
der Woche als gesunde Gleichaltrige [14]. Während im Grund-
schulalter kein relevanter Unterschied in der körperlichen Aktivi-
tät besteht, nimmt die durchschnittliche Differenz mit zuneh-
mendem Alter, insbesondere bei Mädchen, immer weiter zu [14].
Im Kindes- und Jugendalter konnten zudem in kleinen Serien ver-
minderte motorische Fähigkeiten nachgewiesen werden [15–17].
Dabei bestehen jedoch sehr große individuelle Unterschiede im
Rahmen der körperlichen Aktivität [14] und Leistungsfähigkeit
[16,18]. Hierbei spielen sowohl Einflussfaktoren, die Ösophagus-
atresie betreffend, als auch allgemeine Umweltfaktoren, wie das
sozioökonomische Umfeld, eine Rolle. Es zeigte sich, dass ein
Großteil der chirurgisch beeinflussbaren Faktoren, bspw. eine of-
fen chirurgische oder minimalinvasive Korrektur der Fehlbildung,
oder Durchführung einer Fundoplicatio in Bezug auf die körper-
liche Aktivität keine Rolle spielten [14]. Symptome bei Anstren-
gung und ein geringeres Körpergewicht hingegen waren mit ver-
minderter körperlicher Aktivität assoziiert [14]. Um genaue Fak-
toren für die körperliche Leistungsfähigkeit zu identifizieren, sind
weitere Studien mit größeren Stichproben erforderlich.

Neben den rein körperlichen Faktoren ist auch die Einstellung
der Betroffenen und Familien von großer Bedeutung. Es konnte
gezeigt werden, dass in vielen Fällen auch die Selbstfürsorge der
Eltern chronisch erkrankter Kinder erheblich reduziert ist [19]. Im
Rahmen der Ösophagusatresie konnte darüber hinaus nachgewie-
sen werden, dass nicht nur die körperliche Aktivität der Kinder und
Jugendlichen, sondern auch die der Eltern relevant beeinträchtigt
ist [20]. Mehr als 22⁄33 der Eltern von Kindern mit Ösophagusatresie
klagten zudem über psychische Probleme wie vermehrte Ängste
und depressive Symptome [21], die auf die Kinder übertragen
werden oder mit einem überprotektiven und stark kontrollieren-
den Erziehungsstil mit vermeidendem Verhalten einhergehen
können [19]. Vermeidendes Verhalten, sowohl vonseiten der
Eltern als auch der Betroffenen, ist ein dysfunktionaler Coping-
Mechanismus, der, wann immer möglich, nicht durch ärztliche
Verbote legitimiert werden sollte [19]. Im Gegensatz dazu war
die Mitgliedschaft von Familienangehörigen in einem Sportverein
mit einer erhöhten körperlichen Aktivität der Betroffenen assozi-
iert. Diese Tatsache unterstreicht, dass Beratung zur Bewegungs-
förderung inadäquates vermeidendes Verhalten erkennen und
immer das soziale Umfeld mit einbeziehen sollte [14].

Mögliche Symptomebei körperlicher Belastung
Die Ösophagusatresie ist eine kombinierte Fehlbildung der Spei-
seröhre und Atemwege, die neben gastrointestinalen Beschwer-
den mit einer Vielzahl respiratorischer Komplikationen einher-
gehen kann [22]. Schulkinder zeigten eine signifikant reduzierte
kardiopulmonale Leistungsfähigkeit, die mit rezidivierenden pul-
monalen Infekten und einer verminderten körperlichen Aktivität
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in Verbindung gebracht wurde [23]. Zudem wurden sowohl ver-
mehrte obstruktive als auch restriktive Ventilationsstörungen
nachgewiesen. Diese gingen mit einer Verringerung der totalen
Lungenkapazität einher, die wiederum mit verringerter kardiopul-
monaler Leistungsfähigkeit assoziiert ist [23]. Durch körperliche
Aktivität konnte bei Lungenerkrankungen im Kleinkindalter im All-
gemeinen jedoch ein Aufholen von Lungenfunktionsparametern
im Alter zwischen 4 und 10 Jahren beobachtet werden [24]. Im
Rahmen von körperlicher Aktivität traten bei etwa einem Viertel
der Patient:innen mit Ösophagusatresie Symptome auf [14]: Re-
spiratorische Komplikationen in Zusammenhang mit einer assozi-
ierten Tracheomalazie und bronchiale Obstruktion stellen für die
Betroffenen am häufigsten den limitierenden Faktor für körper-
liche Belastung dar [14]. Die gestörte Sekret-Clearance im Rah-
men der Tracheomalazie kann unter Belastung ebenfalls eine Rolle
spielen [22]. Eine gute Einstellung der Symptome und Vermei-
dung zusätzlicher pulmonaler Reize bei reagiblem Bronchialsys-
tem ist daher für eine Verbesserung der Teilnahme und den Spaß
am Sport entscheidend, um wiederum durch das Training die Lun-
genfunktion positiv zu beeinflussen.

Untergewicht tritt insbesondere im Kleinkindalter im Rahmen
der Grunderkrankung häufig auf und ist nicht selten mit einem
komplizierten Verlauf, persistierenden Ernährungsschwierigkeiten
und Wachstumsstörungen assoziiert [25]. Eine Verminderung der
Fett- sowie der fettfreien Körpermasse geht nicht nur mit vermin-
derter Kraft [16], sondern auch mit einer geringeren Speicher-
kapazität sowohl für Substrate des aeroben als auch anaeroben

Energiestoffwechsels einher. In seltenen Fällen übersteigt die täg-
lich aufgenommene Kalorienmenge bei Patient:innen mit Öso-
phagusatresie gerade den Grundumsatz [26]. Der Energieumsatz
bei von der WHO täglich empfohlener moderater körperlicher Ak-
tivität wird jedoch mindestens durch eine Verdreifachung des
Grundumsatzes definiert [8]. Der schlanke Körperbau und ggf. ge-
ringe Körpergröße sowie ein „Energiemangel“ wurden von Eltern
ebenfalls als einschränkende Faktoren beim Sport beschrieben
[14]. Es konnte zudem ein Zusammenhang zwischen niedrigerem
Körpergewicht und Körpergröße und einem verminderten Um-
fang moderater bis intensiver körperlicher Aktivität nachgewiesen
werden [14]. Problematisch sind hier vor allem längere Belastun-
gen mit kurzen Essenspausen, da Betroffene nicht nur mehr Zeit
zum Essen, sondern auch eine größere Verdauungspause zwi-
schen der Mahlzeit und der erneuten Belastung benötigen. Hier
müssen individuelle Lösungen gefunden werden. Generell werden
bei Refluxsymptomen fett-, säure- und ballaststoffarme, wenig
gewürzte Lebensmittel empfohlen [27,28]. Bei Betroffenen mit
Dysphagie können neben leicht zuckerhaltigen Getränken ohne
Kohlensäure auch breiige kohlenhydrathaltige Lebensmittel wie
Fruchtmus oder Glukosegels ausprobiert werden. Nach Aussage
von Betroffenen spielten die Ernährungs- und Schluckprobleme
sowie der gastroösophageale Reflux, die den Alltag vieler Familien
bestimmen [29], im Rahmen der körperlichen Aktivität aber eine
eher untergeordnete Rolle [14]. Das könnte vor allem daran lie-
gen, dass viele Betroffene bereits individuelle wirkungsvolle Stra-
tegien zum Zeitpunkt der Nahrungsaufnahme und zur Zusam-

Physical Literacy

körperliche

Voraussetzungen

Wissen und

Verständnis

Motivation und

Selbstvertrauen

durch körperliche Aktivität graduell

Symptomkontrolle Atmung

Symptomkontrolle gastroösophagealer Reflux

und Schluckstörung

bei assoziierten Fehlbildungen individuelle Lösungen

motorische Fähigkeiten und Fitness und

Lungenfunktion verbessern

Atemwegs-Clearance-Techniken

kohlensäurefreie, leicht zuckerhaltige Sportgetränke

Muskelmasse und Energiespeicher erhöhen

Vermeidung zusätzlicher pulmonaler Reize

Timing und Zusammensetzung von Mahlzeiten

vor dem Sport optimieren

konsequente Behandlung von Infekten

breiige, energiereiche Snacks unter langer

Belastung (z. B. Quetschie, Sportgels)

Jede Art, Intensität und Dauer von Bewegung

verbessert die Gesundheit.

Welche Sportart passt zu mir?

Atemmechanik der Tracheomalazie

Atemtechniken für die Belastungssituation

Strategien für die Ernährung unter Belastung

passende Sportart finden

vorhandene Stärken fördern

vermeidendes Verhalten erkennen und behandeln

Bewegung und Sport mit Familie oder Peer-Group

▶ Abb. 1 Erkrankungsspezifische Förderung der Physical Literacy bei Kindern und Jugendlichen mit Ösophagusatresie.
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mensetzung der Nahrung vor einer geplanten Belastung gefun-
den haben.

Die Ösophagusatresie ist mit anderen angeborenen Fehlbil-
dungen und Syndromen assoziiert. Eine Kombination mehrerer
assoziierter Fehlbildungen stellt einen weiteren signifikanten ne-
gativen Einflussfaktor für die körperliche Aktivität und auch die
Ursache für eine Befreiung vom Schulsport dar [14]. Diese Kombi-
nationen von Fehlbildungen sind dabei hochindividuell und erfor-
dern passende Lösungen für die Betroffenen und ihre Familien.
Spezielle Bewegungsangebote für Kinder und Jugendliche mit an-
geborenen Fehlbildungen ohne geistige Behinderung haben sich
in Deutschland nicht durchgesetzt, sodass, wann immer möglich,
eine Integration in den Breitensport erfolgen sollte. Entgegen den
Erwartungen ließ sich für einen assoziierten Herzfehler im Rah-
men der Ösophagusatresie allein kein statistischer Zusammen-
hang mit Inaktivität nachweisen [14]. Vielmehr zeigte sich in der
speziellen Betrachtung von Kindern mit isolierter Ösophagusatre-
sie gegenüber solchen mit einem isolierten angeborenen Herz-
fehler eine vergleichbar reduzierte körperliche Aktivität im Ver-
gleich zu gesunden Gleichaltrigen [30]. Es fiel vor allem auf, dass
die aktive Zeit bei beiden Patientengruppen mit zunehmendem
Alter relevant abnahm [30]. Die Adoleszenz ist eine vulnerable
Phase, in der Jugendliche ihr eigenes körperliches Selbstkonzept
entwickeln und sich ihrer chronischen Erkrankung und körper-
lichen Andersartigkeit stärker bewusst werden [31]. Auch in der
Normalbevölkerung kommt es hier regelhaft zu einer Abnahme
der körperlichen Aktivität [31], die bei Jugendlichen mit angebo-
renem Herzfehler und Ösophagusatresie jedoch deutlich stärker
ausgeprägt war [30]. Im Rahmen der Nachsorge sollte die körper-
liche Aktivität in dieser vulnerablen Gruppe also besonders the-
matisiert werden.

Schlussfolgerung
Genauso wie ungünstige Umweltfaktoren gesunde Kinder krank
machen können, kann durch gezielte Förderung und Vermeidung
dysfunktionaler Kompensationsmechanismen die Gesundheit von
Kindern und Jugendlichen mit chronischen Erkrankungen opti-
miert werden. Aktuell liegt der Schwerpunkt der Nachsorge bei
Ösophagusatresie meist auf den körperlichen Aspekten. Im Rah-
men der Bewegungsförderung sollten aber auch die anderen Säu-
len der Physical Literacy krankheitsspezifisch adressiert werden.
Das Outcome, die körperliche Aktivität und körperliche Leistungs-
fähigkeit variieren stark zwischen Betroffenen mit Ösophagus-
atresie. Wann immer möglich, sollte eine Integration in den Brei-
tensport erfolgen. Bei stärkeren körperlichen Einschränkungen
muss ein passendes Angebot gefunden werden, das initial eher
die Stärken als die Defizite des Kindes fördert, um die Motivation
und das Selbstvertrauen zu stärken. Spaß und positive Erlebnisse
erhöhen zudem die Wahrscheinlichkeit, dass Betroffene auch
langfristig aktiv bleiben [9]. Für Patient:innen mit Ösophagus-
atresie können bspw. Sportarten gewählt werden, bei denen ein
geringeres Körpergewicht irrelevant oder sogar von Vorteil ist,
Sportarten in Gewichtsklassen oder mit einem geringeren Fokus
auf Ausdauerleistungen. Um eine unbeschwerte Zeit beim Sport
zu ermöglichen, spielen von ärztlicher Seite die optimale Einstel-
lung respiratorischer Beschwerden und ein gutes Ernährungskon-

zept bei längeren Belastungen eine herausragende Rolle. Durch
eine wirksame Symptomkontrolle kann wiederum eine mögliche
Verbesserung von Lungenfunktionsparametern durch verbesserte
Fitness erreicht werden. Darüber hinaus ist es essenziell, den Be-
troffenen erkrankungsspezifisches eigenes Wissen und Verständ-
nis über den Umgang mit eventuellen körperlichen Einschränkun-
gen im Rahmen der Belastung zu vermitteln und ihnen so die Ver-
antwortung für ihren eigenen Körper zurückzugeben. Weitere
Studien sind notwendig, um relevante Einflussfaktoren der kar-
diopulmonalen Fitness und motorischen Fähigkeiten in dieser Pa-
tientengruppe zu identifizieren.

Graham Slater (▶ Abb. 2), Vorsitzender EAT (2011–2021),

dem globalen Zusammenschluss der Patientenorganisationen

für Ösophagusatresie, hat sein Leben lang Sport getrieben:

„Laufen war für mich eine gute Möglichkeit, meine allgemei-

ne Fitness zu erhalten, meine Beweglichkeit zu bewahren und

Zeit an der frischen Luft zu verbringen. Es war auch wichtig für

die Verbesserung meiner Lungenfunktion und half mir, die

Atembeschwerden zu bekämpfen, unter denen ich als Betrof-

fener leide.“

▶ Abb. 2 Graham Slater, einer der ältesten Überlebenden mit kor-
rigierter Ösophagusatresie.
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Die Anfänge einer strukturierten Nachsorge –
KEKS-Nachuntersuchungsbuch

Die vorangegangenen Artikel zeigen dieWichtigkeit der lebenslan-
gen Nachsorge einer korrigierten Ösophagusatresie in verschie-
denen Fachbereichen auf. Umden Kliniken und Familien einen Leit-
faden für eine gelungene Nachsorge zur Verfügung zu stellen, ent-
wickelte KEKS e.V. im Jahr 2010 in Zusammenarbeit mit dem wis-
senschaftlichen Beirat das KEKS-Nachuntersuchungsbuch. Dieser
Ordner enthielt 15 Fragebogen für die Nachuntersuchungen sowie
die Vorgeschichte, die die Ausgangssituation des Kindes vor der
ersten Entlassung abbildet. Die nachsorgenden Kliniken füllten
die Bogen im Rahmen der Nachuntersuchungen aus und sendeten
die Ergebnisse an das registerführende Institut (zunächst IMBI,
Heidelberg). Seit 2021 ist das Institut für Medizinische Biometrie,

Epidemiologie und Informatik (IMBEI) in Mainz unser Partnerinsti-
tut, und die Bogen werden zunächst an KEKS geschickt.

Digitalisierung der Nachuntersuchungsbogen
– das neue KEKS-Portal

Von 2022 bis 2024 hat KEKS e.V. das Nachuntersuchungsbuch
grundlegend überarbeitet.

Übergeordnetes Ziel war die Digitalisierung des Ordners sowie
die Abbildung der Betroffenenperspektive. Hierfür editierte KEKS
e.V. die Fragebogen derart, dass diese unabhängig von den Nach-
untersuchungen in der Klinik von den Familien ausgefüllt werden
können.

Die neuen Bogen dienen dazu, die Familienperspektive abzubil-
den und die Eltern darin zu schulen, mögliche auftretende Symp-
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ZUSAMMENFASSUNG

Die Wichtigkeit einer lebenslangen, strukturierten Nachsorge

einer korrigierten Ösophagusatresie führte zur Entwicklung

eines Nachuntersuchungsbuches. Dieses wurde 2024 aktuali-

siert und digitalisiert. Das KEKS-Portal ermöglicht es Familien,

die Bogen selbst auszufüllen, bildet die Betroffenenperspekti-

ve ab und schult Eltern in der Symptomeinschätzung. Die neu-

en digitalen Bogen dienen als Vorbereitung für Kliniktermine

und als „Patient-Reported Outcome Measure“ (PROM). KEKS

nutzt die Daten für Beratungen und Forschung. Ergänzend er-

halten Familien einen kostenlosen Gesundheitsordner mit In-

formationen zur Ösophagusatresie. Diese Angebote sind eine

wichtige Unterstützung für Familien und Kliniken, um die

Nachsorge zu strukturieren und zu verbessern.

ABSTRACT

The importance of lifelong, structured follow-up for corrected

esophageal atresia led to the development of a follow-up book.

This was updated and digitized in 2024. The KEKS-Portal allows

families to complete the forms themselves, reflects the patient

perspective, and trains parents in symptom assessment. The

new digital forms serve as preparation for clinic appointments

and as a “Patient-Reported Outcome Measure” (PROM). KEKS

uses the data for consultations and research. Additionally, fam-

ilies receive a free health folder with information on esophage-

al atresia. These offerings are an important support for families

and clinics to structure and improve follow-up care.

Der KEKS-Gesundheitsordner und das KEKS-Portal

The KEKS Health Folder and the KEKS Portal

Übersicht
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tome und die aktuelle Situation ihres Kindes einschätzen zu ler-
nen. Weiterhin dienen die Bogen als Vorbereitungsgrundlage für
die Nachuntersuchungen in der Klinik. So sind die Ärztinnen und
Ärzte entlastet und die Familien können mit bereits vorbereiteten
Fragen in der Sprechstunde erscheinen.

Die Fragen richten sich auf den aktuellen Zustand des Kindes
unter Betrachtung alltagsrelevanter Themen in den Kategorien
Allgemeines, Atmen, Schlucken/Gedeihen, Schlafen/Ruhen, Be-
handlungen, Therapien, Unterstützungsmaßnahmen, Ergebnisse
der U-Untersuchungen, neue Diagnosen, weitere Themen (psy-
chologische Unterstützung, Gesamtsituation). Es werden nun
9 Fragebogen ausgefüllt, beginnend mit der Vorgeschichte. An-
schließend folgen 8 Nachuntersuchungen, die sich zeitlich an
den U- und J-Untersuchungen orientieren. Sie sollten im Alter
von jeweils 3, 6, 9, 12 Monaten, 2–3 Jahren, 4–6 Jahren, 9–10 Jah-
ren und 16–17 Jahren durchgeführt werden. Hierbei handelt es
sich um anlasslose Nachuntersuchungen. Treten Symptome oder
Probleme auf, sollten unabhängig von dem empfohlenen Schema
weitere Konsultationen in der nachsorgenden Klinik stattfinden.
Der letzte Fragebogen (NU8) wird sowohl von den Eltern als auch
von den Jugendlichen selbst bearbeitet, um sie darauf vorzuberei-
ten, Verantwortung für die eigene Nachsorge zu übernehmen.

Diese Änderung kommt auch der in der Forschung immer stär-
ker vertretenden und einbindenden Perspektive der Patientinnen
und Patienten entgegen. Die neuen Bogen dienen damit als Pa-
tient-Reported Outcome Measure (PROM). PROMs bilden den
subjektiven Gesundheitszustand der Patienten und Patientinnen
ab und machen diesen mess- und vergleichbar. Sie können dabei
helfen, die Lebensqualität und Patientenorientierung in der Versor-
gung zu verbessern [1]. KEKS e.V. nutzt die Daten der Fragebogen
zudem als Grundlage für medizinische Beratungen sowie im spä-
teren Verlauf für wissenschaftliche Untersuchungen.

Obwohl die Fragebogen so gestaltet wurden, dass sie medizini-
sche Laien gut ausfüllen können, raten wir, die Vorgeschichte bes-
tenfalls noch in der Klinik vor der ersten Entlassung zusammen
mit den Behandelnden und der Familie auszufüllen. So können di-
rekt unklare Begriffe geklärt werden. Viele Familien erhalten den
Ordner und den Zugang zum KEKS-Portal allerdings erst nach der
Entlassung aus der Klinik. Um den Familien zu ermöglichen, die
Fragebogen lückenlos auszufüllen, ist es hilfreich, dass ein über-
sichtlicher und vollständiger Arzt- bzw. Entlassbrief vorliegt. Es ist
nicht auszuschließen, dass sich Familien mit unklaren medizini-
schen Begriffen an die kinderärztliche Praxis wenden.

KEKS-Gesundheitsordner
Neben dem Zugang zum Portal und damit den Nachuntersu-
chungsbogen erhalten die Familien einen Gesundheitsordner.
Dieser enthält Informationen rund um die Ösophagusatresie mit
Informationsmaterial für die Familie sowie für Gesundheits- und
weiteres Fachpersonal. Daneben bietet er Platz für die Gesund-
heitsunterlagen des Kindes.

Der Ordner beinhaltet Empfehlungen für die Nachuntersu-
chungen, Informationen für Eltern und Betroffene, z. B. Informa-
tionsblätter zu VACTERL, Infektmanagement, Refluxmanagement,
Grad der Behinderung und Pflegegrad und Start in die Fremd-
betreuung. Daneben enthält der Ordner Informationsblätter für

medizinische und pädagogische Fachkräfte, z. B. für die kinder-
ärztliche Praxis und Haus- und Fachärzte in Hinblick auf die Wich-
tigkeit einer lebenslangen Nachsorge, Informationen zum Infekt-
management sowie Informationsblätter für den Kindergarten
bzw. die Schule. Im Anhang ist relevante Literatur zum Thema
Ösophagusatresie aufgelistet.

Wir bitten die kinderärztlichen Praxen, Familien auf den Ge-
sundheitsordner und die Nachuntersuchungen anzusprechen so-
wie auf die Wichtigkeit hinzuweisen.

Die Familien erhalten den Ordner sowie den
Zugang zum KEKS-Portal kostenlos und unabhän-
gig von einer Mitgliedschaft über KEKS e.V. Den
Inhalt des Ordners gibt es zum kostenfreien
Download unter folgendem QR-Code:

Bedeutung des KEKS-Nachuntersuchungs-
buches und des KEKS-Gesundheitsordners

Ein wichtiger Grund für die Erstellung eines KEKS-Nachuntersu-
chungsbuches und des neuen KEKS-Gesundheitsordners liegt ins-
besondere auch darin, dass viele Familien mit wissenschaftlich
nicht belegten Aussagen über die Ösophagusatresie und ihre Fol-
gen konfrontiert werden. Die häufigsten Aussagen von Gesund-
heitspersonal, mit denen Familien sich an die medizinische Bera-
tung von KEKS wenden, sind folgende:
▪ Ösophagusatresie ist mit der Operation geheilt.
▪ Wenn die Speiseröhre dicht und weit ist, kann Essen kein Prob-

lem sein.
▪ Bei einem viralen Infekt braucht es kein Antibiotikum.
▪ Eine Tracheomalazie verwächst sich.
▪ Gedeihstörungen könnenmitmehr Kalorien behandelt werden.
▪ Essen beseitigt/verhindert Stenosen.
▪ Der Husten und eine geringe Leistungsfähigkeit sind normal.

Die vorangegangenen Artikel zeigen anschaulich auf, dass keine
dieser „Legenden über die Ösophagusatresie“ wissenschaftlich
haltbar ist.

Stimme aus der Praxis
„Das Nachuntersuchungsbuch – in seiner bewährten wie auch in
der neuen Fassung – unterstützt uns Ärzt:innen und die betroffe-
nen Familien dabei, die Nachsorge zu strukturieren und bei jedem
Kontakt sämtliche Aspekte der Erkrankung einzubeziehen.“ Prof.
Dr. Michael Boettcher, Chefarzt Kinderchirurgie, Universitätsklinik
Mannheim
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ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Kinder mit korrigierter Ösophagusatresie (ÖA)

leiden häufig an pulmonalen, gastroenterologischen und psy-

chosozialen Problemen. Bisher fehlen strukturierte Rehabilita-

tionsprogramme.

Ziel Entwicklung eines gruppenorientierten Konzepts zur Ver-

besserung von Teilhabe, Belastbarkeit und Lebensqualität.

Methoden In Kooperation mit der Patientenorganisation

KEKS wurde in der Fachklinik Wangen ein 4-wöchiges inter-

disziplinäres Programm etabliert. Indikationen umfassen rezi-

divierende Infekte, chronischen Husten, Gedeihstörung, Be-

lastungsintoleranz sowie hohe familiäre Belastung. Therapie-

elemente sind medizinische Optimierung, Physio- und Sport-

therapie, Ernährungstherapie, psychologische Unterstützung,

Elternschulung und pädagogische Begleitung.

Ergebnisse Erste Durchführungen zeigten hohe Akzeptanz,

Verbesserungen in körperlicher Belastbarkeit und psycho-

sozialer Stabilität sowie großen Nutzen durch Peer-Austausch.

Schlussfolgerung Spezialisierte Rehabilitation für Ösopha-

gusatresie ist sinnvoll und notwendig.

ABSTRACT

Background Children with corrected esophageal atresia (EA)

often suffer from pulmonary, nutritional, and psychosocial

problems. Structured rehabilitation programs for this group

are lacking.

Aim The aim was to develop a group-oriented concept to im-

prove participation, resilience, and quality of life.

Methods In cooperation with the patient organization KEKS,

Fachklinik Wangen established a four-week interdisciplinary

program. Indications include recurrent infections, chronic

cough, nutritional failure, reduced endurance, and high family

stress. Interventions comprise medical optimization, physio-

therapy, sports therapy, nutritional counseling, psychological

support, educational measures, and structured caregiver

training.

Results The first implementations showed high acceptance,

improved physical resilience and psychosocial stability, and

strong benefits from peer exchange.

Conclusion Specialized rehabilitation for EA represents an

important and necessary addition to pediatric care.

Rehabilitationsbehandlung für Kinder und Jugendliche
mit korrigierter Ösophagusatresie

Rehabilitation Treatment for Children and Adolescents
with Corrected Esophageal Atresia

Übersicht
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Einleitung
Kinder, die mit einer korrigierten Ösophagusatresie (ÖA) leben,
und ihre Familien sind in vielerlei Hinsicht stark belastet – sowohl
körperlich auch als seelisch. Der Start ins Leben ist für diese Kinder
von intensivmedizinischen Maßnahmen, Operationen und langen
Klinikaufenthalten geprägt. Es folgen verschiedene therapeu-
tische, z. T. invasive Maßnahmen und weitere medizinische Termi-
ne mit geplanten und notfallmäßigen Arztbesuchen. Dies hinter-
lässt Spuren bei kleinen Kindern, aber auch bei ihren Eltern und
Geschwistern.

Die Komplexität der Fehlbildung mit direkt und indirekt betrof-
fenen Organsystemen hat einen hohen Therapiebedarf zur Folge.
Deswegen ist es umso erstaunlicher, dass es bisher kaum speziali-
sierte Rehabilitationsangebote für diese Patientengruppe gibt. Si-
cher werden Kinder mit ÖA auch jetzt schon in Rehaeinrichtungen
behandelt, dann aber meist einzeln und bspw. wegen pulmonalen
oder orthopädischen Problemen.

Die Fachklinik Wangen hat sich zum Ziel gesetzt, gruppen-
orientierte Rehaangebote für ÖA-Kinder und ihre Familien sowie
Jugendrehas anzubieten und ein Konzept zur Verbesserung der
Teilhabe durch die gezielten Rehaangebote zu entwickeln. Die Ini-
tiative ging von der Patientenorganisation KEKS aus.

Konkrete Aufnahmegründe
in eine Rehaklinik können sein

▪ häufige oder/und zunehmende pulmonale Infektionen
▪ chronischer Husten und Atemwegsobstruktion
▪ eingeschränkte Belastbarkeit im Alltag
▪ Ernährungsprobleme und Gedeihstörung
▪ zunehmende Fehltage in der Schule
▪ gestörte körperliche und seelische Entwicklung
▪ hohe Familienbelastung

Der Therapieansatz erfolgt in einer engen Kooperation zwischen
den Ärzt:innen, Psycholog:innen, Physiotherapeut:innen und
Sporttherapeut:innen sowie Pädagog:innen und Ernährungsthe-
rapeut:innen.

Die Begleitpersonen werden im Rahmen der Elternschulung zu
Co-Therapeut:innen ausgebildet. Die Rehamaßnahmen werden
aufgrund des Gruppenkonzeptes für 4 Wochen möglichst alters-
homogen geplant mit zeitgleicher Aufnahme.

Bausteine des Rehabilitationskonzeptes
▪ Therapieplan, medikamentöse Therapieoptimierung (z. B. bei

Reflux oder bronchialer Hyperreagibilität)
▪ Physiotherapie und Atemtherapie zur Verbesserung der Lun-

genfunktion, Sekretmobilisation und Atemwahrnehmung

▪ Sporttherapie zur Steigerung der körperlichen Belastbarkeit
und Bewegungsfreude

▪ psychologische Begleitung
▪ Ernährungstherapie (Schluckprobleme, Steckenbleiber, Aus-

wahl von Nahrungsmitteln etc.)
▪ Erlernen von Entspannungstechniken
▪ Erarbeiten von Handlungsperspektiven für den Alltag
▪ schulische Begleitung
▪ Notfallmaßnahmen
▪ Patient:innen- und Begleitpersonenschulung (wie gehe ich mit

Reflux oder Steckenbleibern um, wie vermeide ich Infektionen,
wie löse ich Schleim, Ernährungstipps …)

▪ moderierte Gruppengespräche zum Austausch der Best Prac-
tices, getrennt für Kinder und Begleitpersonen

▪ für die Begleitpersonen zusätzlich: Sport und Entspannungs-
angebote, psychologische Unterstützung

Die Fachkliniken Wangen sind bestens geeignet für die Rehabilita-
tion bei ÖA.

Pneumologie, Ernährungsberatung, Sporttherapie, psychoso-
ziale Betreuung sind etabliert und arbeiten für andere Patienten-
gruppen (z.B. Mukoviszidose und seltene Lungenerkrankungen)
routiniert zusammen. Schulungen bez. der Besonderheiten der
ÖA sind zwischenzeitlich erfolgt.

Das Interesse an einer Reha für ÖA-Betroffene ist groß und
durch das Gruppen-Setting ist neben den Rehaangeboten auch
der Austausch untereinander eine wertvolle neue Ressource.

Die erste Gruppentherapie wurde erfolgreich durchgeführt.
Die positive Resonanz unterstreicht die Notwendigkeit einer spe-
zialisierten Rehabilitation.

Ziele einer Rehabilitation sind in erster Linie
▪ Verbesserung der Teilhabe im Alltag, in Schule und sozialem

Umfeld
▪ Förderung der Selbststeuerung und des Selbstmanagements
▪ Verbesserung oder/und Wiederherstellung der eingeschränk-

ten Lebensqualität
▪ Wiederherstellung der psychischen Belastbarkeit
▪ Anpassung der Therapie an den aktuellen Entwicklungsstand
▪ Stärkung des Gesundheitsverhaltens im Alltag der Familie

Kinder mit korrigierter ÖA brauchen mehr als nur medizinische
Akutversorgung, sie brauchen gezielte Förderung und psycho-
soziale Stabilität. Die Rehabilitation bietet ihnen und ihren Fami-
lien diese Möglichkeiten.

Interessenkonflikt

Die Autorinnen/Autoren geben an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

S60 Poplawska K et al. Rehabilitationsbehandlung für Kinder-… Kinder- und Jugendmedizin 2025; 25: S59–S60 | © 2025. Thieme. All rights reserved.

Übersicht



IMMER SCHÖN AM

BALL BLEIBEN 
Nachsorge bei Kindern mit Ösophagusatresie

NEUGEBORENEN

LEITFADEN
Kinder mit Ösophagusatresie




