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1. Einleitung 

Die neonatale Cholestase (NC) ist in Europa der häufigste Grund für eine 

Lebertransplantation im Kindesalter unter 2 Jahren (1, 2). Hierbei ist die häufigste 

Grunderkrankung die extrahepatische Gallengangatresie (GGA). Aufgrund einer 

progredienten Obstruktion der extra- und später auch intrahepatischen Gallengänge 

kommt es ohne medizinische Behandlung zur Leberzirrhose bis hin zum Tod des 

Kindes innerhalb der ersten beiden Lebensjahre (3, 4). Therapeutisch versucht man 

durch eine Hepato-Enterostomie nach Kasai eine adäquate Gallendrainage zu 

gewährleisten (5). Dabei besteht eine starke Korrelation zwischen einem frühen 

Operationszeitpunkt und der positiven Langzeitprognose für das Überleben des 

Kindes mit eigener Leber (6, 7). 

Obwohl eine frühzeitige Diagnosestellung einen so weitreichenden Einfluss auf den 

Therapieerfolg ausübt, werden die drei Hauptsymptome der NC (prolongierter Ikterus, 

dunkelgefärbter Urin und achole Stuhlfarbe) oft übersehen, sodass es zu einer 

Verzögerung der Diagnostik und Therapie kommt (4, 5). 

 

 
1.1 Hauptsymptome einer neonatalen Cholestase 

1.1.1 Ikterus prolongatus 

Steigt die Konzentration des Gesamtbilirubins über 2 mg/dL (42–51mol/l) erscheinen 

zunächst die Konjunktiven, die Schleimhäute und im Verlauf die Haut des Patienten 

kranio-kaudal ausbreitend gelblich verfärbt. (8–10) 

Man differenziert eine Hyperbilirubinämie in eine unkonjugierte und konjugierte Form 

(11–13). Das infolge des Hämoglobinabbaus anfallende unkonjugierte Bilirubin wird 

zur Leber transportiert und dort in mit Hilfe der UDP-Glucuronyltransferase in 

wasserlösliches konjugiertes Bilirubin umgewandelt, damit eine Ausscheidung über die 

Galle erfolgen kann. 

 

 

Abbildung 1: Zusammensetzung des Gesamtbilirubins im Serum 

Gesamtbilirubin im Serum= 

unkonjugiertes + konjugiertes + -Bilirubin 
(=wasserlöslich, kovalent an Albumin gebunden) 
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Vor dem 14. Lebenstag erscheinen nach geschätzten Angaben 50% der 

Neugeborenen und bis zu 80% der Frühgeborenen ikterisch (14, 15). Am häufigsten 

sind hierbei unkonjugierte Hyperbilirubinämien aufgrund eines physiologischen 

Neugeborenenikterus (verminderte Enzymativität der UDP-Glucoronyltransferase) 

oder ein sogenannter Muttermilchikterus (konjugiertes Bilirubin wird durch die in der 

Milch enthaltene Beta-Glucuronidase in unkonjugiertes Bilirubin umgewandelt, sodass 

der enterohepatische Kreislauf gefördert wird bei gleichzeitiger kompetitiver Hemmung 

der UDP-Glucuronyltransferase in der Leber) (16). Die Gelbsucht ist in beiden Fällen 

meist selbstlimitierend (8, 17–20). 

Ein prolongierter oder erneut aufgetretener Ikterus über den 14. Lebenstag des Kindes 

hinaus ist als pathologisch zu werten und kann hinweisend auf eine NC sein. 

Zur weiteren Abklärung des Ikterus ist eine Differenzierung des Bilirubins notwendig 

(5, 8, 21). Eine ausführliche hepatologische Diagnostik ist erforderlich, wenn der 

ermittelte Wert des konjugierten Bilirubins über 1mg/dl (>17mol/l), bei einem 

Gesamtbilirubin von weniger als 5mg/dl bzw. mehr als 15-20% des totalen Bilirubins, 

wenn dieses über 5mgl/dl liegt (9, 22, 23). 

 

 
1.1.2 Gelblich gefärbter Urin 

Bei gesunden Neugeborenen ist der Urin hell bis durchsichtig. Cholestatische 

Veränderungen der Leber führen zu einem gelblich verfärbten Urin (9, 22). Da das im 

Körper akkumulierende konjugierte (und damit wasserlösliche) Bilirubin vermehrt über 

das Tubulussystem der Niere filtriert und über die Harnwege ausgeschieden wird. 

 

 
1.1.3 Achole Stuhlfarbe 

Während der Darmpassage kommt es im Colon zu einer Umwandlung des Bilirubins 

in Sterkobilin, welches für die dunkle Stuhlfarbe verantwortlich ist. Unter 

cholestatischen Bedingungen ist dessen Gehalt im Stuhl verringert, sodass dieser 

achol, weißlich bis hell braun verfärbt erscheint (21, 24). 
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1.2 Differentialdiagnosen einer Neonatalen Cholestase 

Die Symptome einer NC lassen sich auf verschiedene Grunderkrankungen 

zurückführen. Dabei ist eine Differenzierung nach der Lokalisation (intra- und 

extrahepatisch) oder der Pathophysiologie (obstruktiv, metabolisch, genetisch, 

infektiös) möglich. Die am häufigsten zugrundeliegende Erkrankung ist die 

(extrahepatische) Gallengangatresie (GGA) (25-41%), gefolgt von der progressiven 

familiären intrahepatischen Cholestase (PFIC) (10-13%), Alagille Syndrom (2-13%), 

Alpha 1-Antitrypsin-Mangel (1%), Cholangiodysplasie (Choledochuszysten) (1%), 

Infektionen (1-11%) sowie idiopathische Ursachen (13-26%) (9, 21, 25–27). 

 
 

Folgende Tabelle gibt einen Überblick über die zugrundeliegende Erkrankung bei einer 

NC: 

 
 

Obstruktive Ursachen  (Extrahepatische) Gallengangatresie (GGA) 

 Cholangiodysplasie 

Metabolisch/ Genetische 

Ursachen 

 Progressive familiäre intrahepatische 

Cholestase (PFIC) 

 Alagille Syndrom 

 Alpha-1-Antitrypsin-Mangel 

Infektiöse Ursachen  Cytomegalie Virus 

 Epstein-Barr Virus 

 Röteln 

 Varizellen 

 Toxoplasmose 

 Lues 

Tabelle 1: Überblick über die Ursachen für eine Neonatale Cholestase 
 

 

Die extrahepatische Gallengangatresie (GGA) ist mit einer Prävalenz von 15,2-18,5 

pro 100.000 Einwohnern (regionale Unterschiede: Europa<Asien) die häufigste 

Ursache einer NC (3, 4, 27–32). Aufgrund einer chronischen Inflammation und 

fortscheitender Fibrosierung kommt es zu einer progredienten Obstruktion der 

extrahepatischen Gallenwege. Im weiteren Krankheitsverlauf ist auch das 
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intrahepatische Gangsystem betroffen (3, 4). Folglich ist die GGA die häufigste 

Ursache für eine Lebertransplantation im Kindesalter (1, 23, 33–35). 

Die Pathogenese der GGA ist nicht vollständig aufgeklärt. Vermutet werden infektiöse, 

immunologische, genetische und ischämische Ursachen sowie Umwelteinflüsse (36– 

39). Ein saisonaler und geographischer Zusammenhang konnte ausgeschlossen 

werden (40). Der Erkrankungszeitpunkt wird vor oder kurz nach der Geburt 

angenommen (41). 

Ein maternaler Diabetes mellitus ist als Risikofaktor beschrieben, wobei unklar ist, ob 

eine hyper- oder hypoglykämische Stoffwechsellage beeinflussend wirkt (42). Weiter 

wird ein Zusammenhang zwischen GGA und Frühgeburtlichkeit sowie einem geringen 

Geburtsgewicht diskutiert (5, 31). 

An GGA erkrankte Säuglinge zeigen meist innerhalb der ersten drei Lebenswochen 

zunächst einen guten Allgemeinzustand, sodass Krankheitssymptome leicht verkannt 

werden (21, 43–45). Im späteren Krankheitsverlauf treten die typischen Symptome 

einer chronischen Cholestase auf. Wird keine unmittelbare Therapie eingeleitet, führt 

die progrediente biliäre Leberzirrhose bis zum Tod des Kindes meist innerhalb der 

ersten beiden Lebensjahre (3–5, 46). 

Die im Jahr 1959 entwickelte Hepato-Enterostomie nach Kasai ist, in modifizierten 

Varianten, bis heute die Therapiemethode der Wahl (47). Mit einer palliativen Intention 

werden die fibrös veränderten extrahepatischen Gallenwege entfernt und eine 

Jejunalschlinge direkt mit dem Portalfeld anastomosiert (Roux-en-Y-Anastomose). Ziel 

ist eine suffiziente Drainage der Galle sowie eine langsamere Progression der 

fibrotischen hepatozellulären Umbauprozesse, sodass eine Lebertransplantation 

hinausgezögert werden kann (5, 6, 48, 49). Eine positive Langzeitprognose nach einer 

durchgeführten Operation korreliert negativ mit dem Umfang der bereits präoperativ 

fortgeschrittenen intrahepatischen Fibrosierung. Folglich bedingt ein früher 

Operationszeitpunkt den Therapieerfolg. Empfohlen ist eine Operation vor dem 60. 

Lebenstag des Kindes (6, 7, 28, 50–52). Weiter wird diskutiert, ob ein verspäteter 

Operationszeitpunkt mit einer schlechteren neuronalen Entwicklung sowie einem 

reduzierten Ernährungszustand des Kindes in Zusammenhang steht (53, 54). 

Obwohl der frühe Diagnosezeitpunkt eine wichtige Rolle für die Prognose des 

Therapieerfolges spielt, wird in Deutschland im Durchschnitt eine GGA am 62. 

Lebenstag des Kindes diagnostiziert und europaweit durchschnittlich zwischen dem 

57.-68. Tag operiert (21, 55, 56). 



9  

1.3 Screeningmöglichkeiten für Gallengangatresie 

Vergleicht man die verschiedenen Grundursachen einer NC miteinander wird auffällig, 

dass besonders bei der GGA ein frühzeitiger Diagnosezeitpunkt für einen 

Therapieerfolg und das Langzeitüberleben des Kindes sowohl mit der eigenen Leber 

als auch bei notwendiger Lebertransplantation von entscheidender Bedeutung ist (6, 

7). Dennoch wird die Diagnosestellung oft verzögert (21, 55–57). Aus diesem Grund 

ist ein Screeningverfahren zur schnellen Identifizierung von Kindern mit einem Ikterus 

prolongatus, gelblich gefärbtem Urin oder entfärbtem Stuhl notwendig (4, 5). 

Obwohl der prolongierte Ikterus ein gut sichtbares Symptom der NC darstellt, 

konsultieren Eltern ärztliches Personal oft verspätet. Ein Grund dafür kann eine 

Verwechslung mit dem häufig auftretenden physiologischen Neugeborenen- oder 

Muttermilchikterus sein, sodass die Symptome verharmlost werden (30, 58, 59). 

Die Urinfarbe des Kindes zur Früherkennung lässt sich schwer als Screeningtool 

nutzen, obwohl ein mehrmalig gelblich gefärbter Urin beim jungen Säugling ein 

wichtiger Hinweis auf eine NC ist. 

Die Entfärbung des Kinderstuhls lässt sich besonders gut von den Eltern überwachen. 

Hierfür wurde eine spezielle Stuhlfarbkarte entwickelt, welche die farblichen 

Abstufungen zwischen einer normalen und einer pathologischen Tönung zeigt. In 

zahlreichen Studien konnte gezeigt werden, dass die Farbkarte ein einfaches, 

kostengünstiges und von Laien gut anwendbares Screeningtool darstellt, um Kinder 

mit NC frühzeitig zu identifizieren (30, 58, 60). 

Aus diesem Grund werden seit 2015 in Deutschland im Rahmen der U2- und U3- 

Untersuchung die Eltern gebeten, die Stuhlfarbe ihres Kindes anhand einer Farbskala 

retrospektiv zu beurteilen. 

Diese Vorgehensweise weist allerdings folgende Nachteile auf: Zum einen kommen 

die Eltern bei dem Arztbesuch zum ersten Mal mit dem Screeningtool in Kontakt, 

sodass sie mit der Farbkarte noch nicht vertraut sind. Zum anderen stützt sich das 

Ergebnis auf das Gedächtnis der Eltern, anstatt einen kontinuierlichen direkten 

Vergleich innerhalb der ersten Lebenswochen zu ermöglichen. Des Weiteren sind die 

Kinder bei der U3-Untersuchung bereits 4-6 Wochen alt. Dies könnte folglich im Fall 

einer GGA die Diagnosestellung und nötigen Interventionen verzögern, und somit zu 

einem schlechteren Therapieerfolg führen (6, 7). 
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1.4 Fragestellung im Rahmen der KUNO-Kids Gesundheitsstudie 

Im Zusammenhang mit der Datenerhebung der KUNO-Kids Gesundheitsstudie einer 

prospektiven Geburtskohortenstudie der Universität Regensburg in der KUNO-Klinik 

St. Hedwig, soll im Rahmen dieser Doktorarbeit die Inzidenz eines Ikterus prolongatus 

im Raum Ostbayern erhoben werden. In der Literatur sind hierzu nur veraltete 

Angaben mit einer breiten Spannweite (2,4-15%) bekannt, welche zudem nicht 

spezifisch für die Region sind (19, 20). Des Weiteren wird ermittelt, wie viele der Kinder 

mit einem Ikterus prolongatus, die in den Leitlinien vorgesehene Differenzierung des 

Bilirubins erhalten haben. Zudem wird analysiert, ob innerhalb der Studienpopulation 

signifikante Zusammenhänge zwischen einem prolongierten Ikterus und den in der 

Literatur bekannten Risikofaktoren (Frühgeburt, geringes Geburtsgewicht, 

Stillverhalten) bestehen (16, 61, 62). 

 
Als Hauptprojekt dieser Arbeit wird die Möglichkeit eines Screeningverfahrens für GGA 

evaluiert, bei welchem die Eltern selbstständig und regelmäßig zu Hause die 

Stuhlfarbe des Kindes mittels Farbkarte vergleichen. Ziel ist eine frühere Identifikation 

von an GGA erkrankten Kindern zu gewährleisten, damit diese zeitnah (noch vor der 

regulären U3-Untersuchung) ärztlichem Personal vorgestellt werden, um die 

notwendige Diagnostik und Therapie einzuleiten. 

 
 

Fragestellungen: 

 
 

1. Wie hoch ist die Inzidenz eines Ikterus prolongatus im Raum Ostbayern? Wie hoch 

ist der Prozentsatz der Kinder, welche bei Auftreten eines prolongierten Ikterus die 

empfohlene Bilirubindifferenzierung erhalten haben? Gibt es Risikofaktoren 

(Frühgeburt, geringes Gewicht, Stillen), welche mit diesem Symptom in einem 

Zusammenhang stehen? 

 
2. Wie hoch war die Akzeptanz der Eltern für das selbständig durchgeführte Screening 

mittel Stuhlfarbkarte? Erfolgte der Gebrauch regelmäßig oder ist eine Überarbeitung 

des Screeningtools notwendig? 
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3. Zeigten sich innerhalb des KUNO-Kids-Studienkollektivs Symptome einer NC? 

 
 

4. Welche Konsequenzen haben die Eltern aus einer auffälligen Stuhlfarbe gezogen? 

Zu welchem Zeitpunkt wurde ein Kind mit acholer Stuhlfarbe ärztlichem Personal 

vorgestellt? Gibt es Faktoren, welche die Entscheidungsfindung der Eltern beeinflusst 

haben? 
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2. Methoden 

2.1 Studiendesign und Studienkollektiv 

Die Auswertung dieser Dissertation bezieht sich auf die Daten der KUNO-Kids 

Gesundheitsstudie, welche in diesem Rahmen seit 2015 erhobenen werden. 

Die KUNO-Kids Gesundheitsstudie ist eine prospektive Geburtskohortenstudie, 

welche sich mit prä- und postnatalen Einflüssen auf die Gesundheit der Kinder 

beschäftigt. Hierbei werden epidemiologische Fragestellungen ebenso wie klinische 

Untersuchungen und Biomarker Analysen ausgewertet. 

Die Studienpopulation bilden Kinder, welche in der geburtshilflichen Abteilung der 

KUNO-Klinik St. Hedwig in Regensburg seit 2015 entbunden wurden. 

Voraussetzungen für die Teilnahme an der Studie ist eine Volljährigkeit der Mutter, 

gute Deutschkenntnisse sowie eine fehlende Notwendigkeit einer 

intensivmedizinischen Versorgung des Neugeborenen. Ein Aufenthalt auf der 

Überwachungsstation gilt nicht als Ausschlusskriterium. Pro Familie kann nur ein Kind 

(ausgenommen Mehrlinge) die Index Person der Studie sein. 

Nach einer ausführlichen Aufklärung durch das Studienteam erhalten die Eltern eine 

Bedenkzeit von 24 Stunden. Die schriftliche Einverständniserklärung kann jederzeit 

widerrufen werden. 

Das Studienprotokoll der KUNO-Kids Gesundheitsstudie wurde im Jahr 2014 von der 

Ethikkommission der Universität Regensburg genehmigt. 

Das Studienteam wurde von Studenten der Humanmedizin abwechselnd jeweils für 

ein Semester gebildet. 

 

 
2.2 Studienablauf 

Nach dem Einverständnis zur Teilnahme an der Studie wurde noch auf Station ein 

Interview (Basisinterview) durch das Studienteam mit der Mutter geführt. So wurden 

Informationen zum Schwangerschafts- und Geburtsverlauf, dem sozialen Status der 

Familie, den Wohnbedingungen, familiären Erkrankungen und dem geplanten 

Schlafumfeld des Kindes gesammelt. Zusätzlich wurde den Müttern ein Fragebogen, 

ausgehändigt, welcher deren Vorerkrankungen sowie die medizinische Versorgung- 

und soziale Unterstützungsstruktur erhebt. 
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Zeitgleich wurde ebenfalls durch das Studienteam ein 12 Kanal-EKG vom Kind 

abgeleitet sowie Hautabstriche von Wange, Ellenbeuge und Unterarm des 

Neugeborenen angefertigt. Zudem wurde von den Hebammen nach der Geburt 

Nabelschnurblut abgenommen und eine Stuhl- und Urinprobe des Kindes während des 

Krankenhausaufenthalts gesammelt. Bei Studienaustritt wurde das Bioprobenmaterial 

vernichtet. Außerdem wurden die Befunde einer standardisierten, etwas erweiterten 

U2-Untersuchung mit in die Studiendaten aufgenommen. 

Sollten bei Untersuchungen Auffälligkeiten aufgetreten sein, wurden weitere 

Nachkontrolluntersuchungen in der KUNO-Klinik St. Hedwig durchgeführt. 

Um die gesundheitliche und soziale Entwicklung des Kindes zu verfolgen, wurden den 

Studienteilnehmern nach vier Wochen, sechs Monaten und später jährlich zum 

Geburtstag des Kindes Fragebögen per Post zugesendet. Zudem sollen Fragebögen 

an die Eltern und Geschwisterkinder Einblicke in die familiäre Situation ermöglichen 

(63). 

 
 

 

Geburt des 

Kindes 

 
 

Im Krankenhaus 

 

Basisinterview, klinische Untersuchung (U2, EKG), 

Bioprobengewinnung 

   

 Post nach Hause  

 
Fragebögen: 

Kind, Eltern, Geschwister 

 
 

 
(Ggf. Nachuntersuchungen) 

Nach 

4 Wochen 

 

  

Nach 

6 Monate 

 

  

Jährl. bis zum 

18. LJ. 

des Kindes 

 

Abbildung 2: Schematischer Ablauf der KUNO-Kids Gesundheitsstudie 
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2.3 Projektspezifische Studienarbeit 

Die für dieses Teilprojekt benötigten Daten sind dem Basisinterview und dem 4-Wo.- 

Fragebogen (Mutter/Kind) der KUNO-Kids Gesundheitsstudie entnommen. 

In die statistische Analyse flossen nur die Daten jener Studienteilnehmer, welche 

sowohl die Einverständniserklärung als auch beide Fragebögen ausgefüllt hatten. 

Zur Beschreibung der Studienpopulation wurden Daten aus dem Basisinterview 

herangezogen. 

 
 

2.3.1 Inzidenzerhebung des Ikterus prolongatus 

Die Inzidenz des Ikterus prolongatus im Raum Ostbayern wurde anhand der Frage 52 

(Tab.2) evaluiert. Die Definition ist dabei festgelegt als ein anhaltender Ikterus über die 

zweite Lebenswoche hinaus. In einem weiteren Schritt wurde erhoben bei wie vielen 

Kindern die Diagnose durch ärztliches Personal gestellt wurde und ob eine 

Behandlung im Krankenhaus notwendig war (Tab.2, F.52). Weiter wurde die 

Prozentzahl der betroffenen Kinder errechnet, welche eine Bilirubindifferenzierung 

erhalten haben (Tab.2, F.53). 

 
 
 

Frage 52 Gab es bei Ihrem Kind eine Gelbsucht? 

In welcher Woche ist die Gelbsucht aufgetreten? 

Wurde die Gelbsucht von einem Arzt diagnostiziert oder im 

Krankenhaus behandelt? 

Frage 53 Hat eine Differenzierung des Blutbilirubins stattgefunden? 

Tabelle 2: 4-Wo.-Fragebogen (Mutter/Kind, Zwilling) Fragen 52-53 
 

 

Zur Evaluation einer signifikanten Korrelation, flossen weitere Angaben aus dem 

Basisinterview bzgl. der Schwangerschaftsdauer (<37.SSW) und des Geburtsgewichts 

(<2500g) sowie aus dem 4-Wo.-Fragebogen, das Stillverhalten innerhalb des ersten 

Lebensmonats betreffend, in die Auswertung mit ein. 
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2.3.2 Messung der Akzeptanz der Stuhlfarbkarte als Screeningtool für die 
häusliche Anwendung 

Bevor die Kinder aus dem Krankenhaus entlassen wurden, wurde eine Stuhlfarbkarte 

an alle Studienteilnehmer ausgeteilt. Dabei wurden nur CMYK-farbkodierte 

Stuhlfarbkarten benutzt (s. Anhang 6.3). Die linke Spalte der Farbskala zeigt fünf 

verschiedene Abstufungen zwischen grün und gelb, welche als normal zu werten sind. 

Auf der rechten Seite sind vier hellgelb bis hellbraune Nuancen abgebildet, diese 

stellen eine pathologische Stuhlfarbe dar. 

Eine Elternschulung über den Gebrauch des Screeningtools sowie die klinischen 

Symptome einer NC erfolgte bereits in der KUNO-Klinik St. Hedwig. Die Eltern wurden 

dazu angehalten die Stuhlfarbe ihres Kindes regelmäßig zu vergleichen und bei 

Auffälligkeiten einen Kinderarzt aufzusuchen oder sich direkt in der KUNO-Klinik St. 

Hedwig vorzustellen. Gleichzeitig wurde darauf hingewiesen zusätzlich auf die 

Färbung des Kinderurins zu achten und bei einer Dunkelfärbung ärztliches Personal 

zu konsultieren. 

Nach vier Wochen wurde mit der Hilfe des Fragebogens evaluiert, ob die Eltern die 

Vorgaben befolgt haben (Tab. 3, F.54, 59, 60). Somit sind Aussagen über die 

regelmäßige und eigenständige Verwendung einer Stuhlfarbkarte als Screeningtool 

durch die Eltern möglich. 

Es wurde erhoben, ob die Eltern die Farbkarte erhalten haben und wie hoch der Anteil 

korrekter Nutzer ist (Tab.3, F.54, 59). Weiter wurden die Gründe der Nichtverwendung 

evaluiert um ggf. das Screeningtool dementsprechend abzuändern. Die Eltern konnten 

hierbei mehrfach antworten (Tab. 3, F.60). 

 
 
 
 

Frage 54 Haben Sie eine Stuhlfarbkarte erhalten? 

Frage 59 Haben Sie die Farbkarte verwendet, um den Stuhl und Urin Ihres 

Kindes regelmäßig zu kontrollieren? 

Frage 60 Warum haben Sie die Stuhlfarbkarte nicht verwendet? 

 Keine Zeit 

 Keine ausgehändigt bekommen 

 Karte verloren 

 Farbkarte nicht praktikabel 
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  Unsicherheit bzgl. Der Frage 

 Erklärung auf der Karte nicht verständlich 

 Einfach vergessen 

 Sonstiges 

Tabelle 3: 4-Wo.-Fragebogen (Mutter/Kind, Zwilling) Fragen 54, 59, 60 
 
 

 

2.3.3 Symptome einer Neonatalen Cholestase innerhalb des 
Studienkollektivs 

Die Anzahl der Kinder innerhalb des Studienkollektivs, welche einen acholen Stuhl 

aufwiesen, wurden mit Hilfe der Fragen 56-57 identifiziert und das durchschnittliche 

Auftreten eines entfärbten Stuhls ermittelt (Tab.4). Weiter wurde nach einem deutlich 

gelb gefärbten Urin sowie nach einem Ikterus prolongatus gefragt (Tab. 2, F.52, Tab. 

4 F.55). 

In der weiteren statistischen Analyse wurde der Frage nach einem gemeinsamen 

Auftreten verschiedener cholestatisch bedingter Symptome nachgegangen. 

 
 

Frage 55 Hatte Ihr Kind öfter als einmal einen „richtig“ gelb-gefärbten Urin? 

Frage 56 Hatte Ihr Kind seit der U2-Untersuchung mehr als einmal einen 

„verdächtigen“ Stuhl (Vgl. Farbkarte)? 

Frage 57 Wenn der Stuhl Ihres Kindes mehr als einmal „verdächtig“ war, geben 

Sie bitte die Anzahl „verdächtiger“ Stühle innerhalb der ersten 4 

Wochen an. 

Tabelle 4: 4-Wo.-Fragebogen (Mutter/Kind, Zwilling) Fragen 56-57 
 
 

 

2.3.4 Erhebung der Konsequenzen eines auffälligen Stuhlbefundes 

Im Jahr 2017 wurde ein semi-strukturiertes Telefoninterview mit den Eltern 

durchgeführt, deren Kind einen acholen Stuhl aufgewiesen hat und die gleichzeitig 

einer Kontaktaufnahme in Bezug auf dieses Thema zugestimmt hatten. 

Um Missverständnisse auszuschließen, wurden die Eltern gebeten noch einmal genau 

zu definieren, welche Färbung der Kinderstuhl hatte. Außerdem wurde erfragt, ob das 

Kind weitere Anzeichen einer Cholestase gezeigt hat. Desweitern wurde der Umgang 
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der Eltern mit einem auffälligen Befund beleuchtet. Im Interview wurde erhoben, zu 

welchem Zeitpunkt eine ärztliche Konsultation erfolgte (vor oder zur regulären U3- 

Untersuchung) oder ob sich die Eltern zuvor anderweitig Rat eingeholt hatten. Da sich 

herausstellte, dass zumeist die Hebammen die ersten Ansprechpartner waren, wurde 

explizit nach deren Ratschlag gefragt und danach wie sich deren Rat auf das weitere 

Verhalten der Eltern auswirkt hat. 

Zusätzlich wurden Informationen zur stattgefundenen Diagnostik sowie zur gestellten 

Diagnose gesammelt. Um Einblick in die Untersuchungsergebnisse zu erhalten, 

wurden die Erziehungsberechtigten um Erlaubnis zur Kontaktaufnahme mit dem 

behandelnden Kinderarzt bzw. zur Dateneinsicht der Krankenakte (bei Behandlung in 

der KUNO-Klinik St. Hedwig) gebeten. Außerdem wurde erfasst wie das weitere 

Vorgehen war, ob etwa ein Krankenhausaufenthalt oder zusätzliche Kontrolltermine 

nötig waren. 

Die Daten von zwei Kindern, welche ambulant in der KUNO-Klinik St. Hedwig 

behandelt wurden und von einem Kind, welches stationär aufgenommen wurde, 

flossen mit in die Auswertung ein. 

Da bei den übrigen Kindern keine hepatologisch bedingten Diagnosen gestellt wurden, 

wurde von einer Kontaktaufnahme zu den niedergelassenen Kinderärzten abgesehen. 
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2.4 Statistische Auswertung der Daten 

Seit Studienbeginn bis zur Auswertung dieser Doktorarbeit konnten nach oben 

genannten Kriterien folglich 1618 Studienteilnehmer in die statistische 

Datenauswertung miteingeschlossen werden. Die Antworten der Fragebögen fließen 

pseudonymisiert in die Datenbank ein. Da nicht alle Teilnehmer alle Fragen 

beantworten haben, variieren die Bezugsgrößen. 

Die statistische Analyse erfolge durch Mitarbeiter des Wissenschafts- und 

Entwicklungscampus Regensburg (WeCARE) unter Einsatz der SPSS Software. 

Hierfür wurde ein Analyseplan mit den zu untersuchenden Fragestellungen erstellt. 

Die meisten Fragestellungen konnten mittels deskriptiver Statistik verdeutlicht werden. 

Der Chi-Quadrat Test wurde zur Beurteilung von Zusammenhängen dichotomer 

Variablen verwendet. Als statistisch signifikant galt ein p-Wert kleiner gleich 0.05. 
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3. Ergebnisse 

3.1 Allgemeine Studienarbeit 

Zum Zeitpunkt des in die Analyse eingegangen Datensatzes hatte die KUNO-Kids 

Gesundheitsstudie seit Studienbeginn am 30.06.2015 2520 aktive Studienteilnehmer 

(insgesamt 2685 abzüglich 165 Widerrufe). 

 

 
3.2 Projektspezifische Ergebnisse 

Die Grundgesamtheit der Analyse dieser Dissertation besteht aus 1618 

Studienteilnehmern, welche beide Fragebögen ausgefüllt haben und von denen eine 

Einverständniserklärung vorlag. Zahlenmäßigen Abweichungen der Grundgesamtheit 

lässt sich dadurch erklären, dass nicht alle Einzelfragen von allen Eltern beantwortet 

wurden. 

Die Geschlechterverteilung liegt bei 50.3% (808 von 1607) männlichen Kindern und 

49.7% (799 von 1607) weiblichen Kindern. Die durchschnittliche 

Schwangerschaftsdauer betrug 39,6 Wochen (Min. 27 Wo., Max. 43 Wo.). In 6.3% 

(101 von 1596) der Fälle sind die Kinder vor der 37. SSW geboren und in 5% der Fälle 

(80 von 1600) betrug das Geburtsgewicht weniger als 2500g. 

 

 
3.2.1 Inzidenzerhebung des Ikterus prolongatus 

Anhand der Auswertung des 4-Wo.-Fragebogens (Mutter/Kind) zeigt sich eine 

Inzidenz des Ikterus prolongatus von 5,6% (60 von 1065). Der von den Eltern 

beschriebene Ikterus prolongatus wurde in 90,7% (49 von 54) der Fälle ärztlich 

diagnostiziert und in 6,3% (3 von 47) stationär in einer Klinik behandelt. Bei 69,4% (34 

von 49) der Kinder mit einem prolongierten Ikterus erfolgte eine 

Bilirubindifferenzierung. 

In der Gruppe der Frühgeboren (<37. SSW) liegt der Prozentsatz mit Ikterus 

prolongatus bei 24,4%. Dabei besteht eine signifikante positive Korrelation zwischen 

Ikterus prolongatus und Frühgeburtlichkeit (χ²(1) =27.66, p=<.001). 



20  

Kinder mit geringem Geburtsgewicht (<2500g) haben in 2,1% der Fälle einen Ikterus 

prolongatus. Ein signifikanter Zusammenhang zwischen den beiden Variablen konnte 

nicht bestätigt werden (χ²(1) =1.16, p=.281). 

Weiter konnte keine Beziehung zwischen dem Stillverhalten und einem aufgetretenen 

Ikterus prolongatus gezeigt werden. So wurden insgesamt 88,3% (1428 v. 1611) der 

Studienkinder während der ersten vier Wochen jemals gestillt. In der Gruppe der 

Kinder mit Ikterus prolongatus liegt die Rate bei 100% (60 von 60). 81,7% der Kinder 

mit Ikterus prolongatus wurden innerhalb der ersten vier Lebenswochen ausschließlich 

mit Muttermilch ernährt. Eine signifikante Korrelation zwischen den beiden Variablen 

konnte nicht festgestellt werden (χ²(1) =5.49, p=.064). Auch konnte bei einer 

Differenzierung des Stillverhaltens nach der ersten, zweiten, dritten und vierten 

Lebenswoche jeweils kein signifikanter Zusammenhang zwischen dem Stillverhalten 

und dem Auftreten eines Ikterus prolongatus nachgewiesen werden. 

 

 
3.2.2 Messung der Akzeptanz der Stuhlfarbkarte als Screeningtool für die 
häusliche Anwendung 

Die Verteilung der Stuhlfarbkarten an die Studienteilnehmer ist in 84,6% (1349 von 

1595) der Fälle erfolgt. Insgesamt gaben 60,5% (909 von 1503) der Eltern an diese 

auch verwendet zu haben. 

Auf die Frage, warum das Screeningtool nicht verwendet wurde, konnten die 

Teilnehmer aus mehreren Antwortoptionen auswählen (Mehrfachnennung möglich). 

 
 

 
Abbildung 3: Gründe für die Nichtverwendung (n=557) 

Erklärung auf der Karte nicht verstanden 1 

Unsicherheit bzgl.der Frage 1 

Farbkarte nicht praktikabel  8 

Karte verloren 20 

Keine Zeit 39 

Einfach vergesen 15
1 

Keine ausgehändigt bekommen 164 

Sonstiges 173 
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Wie in Abbildung 3 verdeutlicht sind die drei Hauptursachen für die Nichtverwendung 

„Vergessen“, „Keine ausgehändigt bekommen“ und „Sonstige Gründe“. Die 

Antwortmöglichkeiten „nicht praktikabel“, „Unsicherheit bzgl. der Frage“ und „Erklärung 

auf der Karte nicht verstanden“ sind nur marginal vertreten. 

 

 
3.2.3 Symptome einer Neonatalen Cholestase innerhalb des 
Studienkollektivs 

Aus dem Studienkollektiv wurde in 11 von 1421 Fällen eine Entfärbung des 

Kinderstuhles von den Eltern bemerkt. Ein entfärbter Stuhl trat im Mittel 9,8-mal auf 

(Min. 1-mal, Max. 30-mal). 

Ein gleichzeitiges Auftreten von einem entfärbten Stuhl und einem Ikterus prolongatus 

wurde in einem Fall bemerkt (1 von 8). 

Ebenso gaben die Eltern in einem Fall an, dass zusätzlich zu einem verlängerten 

Ikterus ein dunkelgefärbter Urin bemerkt wurde (1 von 10). 

Im gesamten Studienkollektiv wurde ein dunkel gefärbter Urin bei 5,4% (77 von 1420) 

der Kinder von den Eltern bemerkt. 
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3.2.4 Konsequenzen einer auffälligen Stuhlfarbe 

Eine telefonische Kontaktaufnahme war zu acht Studienteilnehmer möglich. Ein Kind 

wurde nachträglich ausgeschlossen, da die Mutter am Telefon erklärte, dass die 

Stuhlfarbe des Kindes schwarz und nicht achol war. Laut telefonischer Aussage der 

Mütter wiesen 2 von 7 Kindern mit einem entfärbten Stuhl zusätzlich einen Ikterus 

prolongatus auf. Ein bräunlicher Urin wurde von den Eltern nicht beobachtet. Auf die 

Frage, welche Konsequenzen die Eltern aus einem auffälligen Stuhlbefund zogen, 

zeigte sich, dass in 86% der Fälle (6 von 7) zuerst der Rat der Hebamme eingeholt 

wurde. Dabei haben die Hebammen in der Hälfte der Fälle den Eltern zu einer 

ärztlichen Konsultation geraten, in zwei Fällen wurde die Notwendigkeit eines 

Arztbesuches negiert. 

 
 

 
Abbildung 4: Empfehlung der Hebammen zum Arztbesuch (n=6) 

 
 
 

3 von 7 Kindern (43%) wurden vor der regulären U3-Untersuchung ärztlichem 

Personal vorgestellt. Dies zeigt eine direkte Korrelation mit dem Rat der Hebamme. 

 
 

Abbildung 5: Zeitpunkt des Arztbesuches: Vor im Vgl. zur regulären U3-Untersuchung (n=7) 
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Ein Kind wurde am 8. Lebenstag direkt vom niedergelassenen Kinderarzt in die Klinik 

St. Hedwig überwiesen. Eine Laboruntersuchung mit Differenzierung des Bilirubins, 

AP, GT, ALT, AST- Bestimmung, sowie Leukozyten und Kreatinin blieb unauffällig. 

Es wurde die Diagnose einer Kuhmilchprotein Unverträglichkeit gestellt. 

Ein weiteres Kind wurde im Alter von sechs Tagen direkt in der Ambulanz der Klinik 

St. Hedwig vorgestellt. Dort konnte durch den direkten Vergleich der Stuhlfarbe des 

Kindes eine NC ausgeschlossen werden. 

Im dritten Fall, welcher noch vor der U3-Untersuchung ärztlich gesehen wurde, ist das 

genaue Alter des Kindes beim Arztbesuch unbekannt. Als Ursache wurden Koliken 

genannt, wobei im Alter von neun Monaten zusätzlich die Diagnose einer chronischen 

Obstipation mit Analkanalstenose gestellt wurde. 

In vier Fällen erfolgte der Arztbesuch erst zur regulären U3-Untersuchung. Dabei 

wurde bei einem Kind eine Kuhmilchproteinunverträglichkeit diagnostiziert, bei den 

übrigen Kindern (3 von 4) lag zu diesem Zeitpunkt kein entfärbter Stuhl mehr vor. 

Zusammenfassend ist zu sagen, dass in sieben Fällen mit entfärbtem Stuhl vier der 

Kinder als „gesund“ bewertet wurden, zweimal die Diagnose 

„Kuhmilchproteinunverträglichkeit“ und einmal „chronische Obstipation mit 

Analkanalstenose“ lautet. 

 

Abbildung 6: Diagnosen der Kinder mit einer acholen Stuhlfarbe (n=7) 
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4. Diskussion 

4.1 Inzidenzerhebung des Ikterus prolongatus 

Im Rahmen dieser Arbeit konnte eine Inzidenz des Ikterus prolongatus von 5,6% für 

den Raum Ostbayern festgelegt werden. Dies liegt innerhalb der Spannweite veralteter 

Studien, welche eine Inzidenz zwischen 2,4-15% angeben (19, 20, 64). In 90,7% der 

Fälle gaben die Eltern an, dass die Gelbsucht durch ärztliches Personal diagnostiziert 

wurde. Daher kann davon ausgegangen werden, dass es sich um ein valides Ergebnis 

handelt und nicht nur auf einer Einschätzung der Eltern beruht. 

Als Risikofaktor für einen verlängerten Ikterus gelten eine Frühgeburt sowie 

parenterale Ernährung (61, 62). Kinder, welche nach der Geburt intensivmedizinische 

Betreuung benötigt haben, sind jedoch aus dem Studienkollektiv ausgeschlossen. 

Somit könnte die Inzidenz des Ikterus prolongatus höher liegen. 

 
Es ist empfohlen, dass alle Kinder mit einer Gelbsucht über die ersten beiden 

Lebenswochen hinaus eine Differenzierung des Bilirubins erhalten (65). Unter den 

Teilnehmern der KUNO-Kids Gesundheitsstudie ist dies nach Aussage der Eltern bei 

69,4% der Kinder mit einem Ikterus prolongatus erfolgt. Dies spricht für eine hohe 

Einhaltung der Richtlinien sowie einem Bewusstsein für die Pathogenität eines Ikterus 

prolongatus innerhalb der Ärzteschaft. 

 
Als Risikofaktor für einen Ikterus prolongatus gilt eine Frühgeburt (<37.Woche) (61, 

62). Auch in dieser Arbeit konnte ein signifikanter Zusammenhang zwischen der 

Schwangerschaftsdauer und dem Auftreten eines Ikterus prolongatus bestätigt werden 

(χ²(1) =27.66, p=<.001). 

 
Hingegen konnte zwischen dem Gewicht des Kindes und einem Ikterus prolongatus in 

dieser Arbeit keine signifikante Korrelation festgestellt werden (χ²(1) =1.16, p=<.281). 

Dies entspricht nicht den bereits veröffentlichten Ergebnissen (61, 66). Dabei ist 

anzumerken, dass das geringste Geburtsgewicht, welches innerhalb der 

Geburtskohorte der KUNO-Kids Studie erhoben wurde, 1650g beträgt. Steinbach und 

Kollegen beispielsweise zeigen einen Zusammenhang bei deutlich geringeren 

Geburtsgewicht (800 vs. 990g, p=.001) (61). 
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Weiter ist auffällig, dass innerhalb des Studienkollektivs keine signifikante Korrelation 

in Bezug auf das Stillverhalten und einem Ikterus prolongatus festgestellt werden 

konnte (χ²(1) =5.49, p=.064). Allgemein ist bekannt, dass die Ernährung mit 

Muttermilch zu einer Hyperbilirubinämie führen kann. Einigen Publikationen 

vertretenen die Annahme, dass ein Ikterus prolongatus in den meisten Fällen auf einen 

sogenannten Muttermilchikterus zurückzuführen ist und daher bei gestillten Kindern 

häufiger auftritt (9, 16, 19, 64, 67). Aufgrund dieser Annahme ist beispielsweise in 

Kanada eine Differenzierung des Bilirubins bei gestillten Kindern erst ab einem Ikterus 

über die 3. Lebenswoche hinaus empfohlen (9). 

Die innerhalb dieser Arbeit analysierten Daten widersprechen einer Aufteilung der 

Kinder mit einem verlängerten Ikterus anhand der Ernährung. Weiter unterstützt dies 

die in Deutschland vertretene Empfehlung, bei allen Kindern, welche einen Ikterus 

über die zweite Lebenswoche hinaus aufweisen, eine Bilirubindifferenzierung 

durchzuführen. Eine Studie von Bertini und Kollegen aus dem Jahr 2001 kam ebenfalls 

zu dem Ergebnis, dass bei gestillten Kindern ein Ikterus prolongatus nicht häufiger, 

jedoch mit höheren Bilirubinwerten auftritt (68). Die Bilirubinwerte der Kinder mit einem 

verlängerten Ikterus wurden innerhalb dieser Arbeit nicht erhoben, sodass hierzu keine 

Aussage getroffen werden kann. 

 

 
4.2 Akzeptanz der Stuhlfarbkarte als Screeningtool für die häusliche 
Anwendung 

Studien aus England und den Niederlanden belegen die Notwendigkeit von Farbskalen 

für eine korrekte Beurteilung der Stuhlfarbe. So war eine Identifikation von pathologisch 

gefärbtem Stuhl sowohl durch die Eltern als auch medizinisches Personal ohne 

Stuhlfarbkarte nur in 1/3 - 2/3 der Fälle möglich. Im Vergleich dazu lässt sich diese 

Rate mit Hilfe des direkten Farbvergleiches auf 87% steigern (69, 70). 

Durch einige Studien konnte bereits bestätigt werden, dass die Stuhlfarbkarte ein 

verlässliches, gut anwendbares und nicht-invasives Screeningverfahren für die NC 

darstellt (30, 58, 71). Mit einer hohen Sensitivität (76,5-89,7%) und Spezifität (99,9%) 

sowie einem Negativen Prädiktiven Wert von 99,9% handelt es sich um eine 

aussagekräftige medizinische Screeningmethode (72, 73). 

Ebenso belegen Studien, dass ein Screening mittels Stuhlfarbkarte ein 

kostengünstiges Verfahren darstellt. Einer kanadischen Studie zufolge kostet ein 
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landesweites Screeningverfahren für GGA etwa 192.000 Dollar pro Jahr. Im Vergleich 

dazu wäre ein Screening mittels flächendeckender Bestimmung der konjugierten 

Bilirubin Fraktion mit 473.840 Dollar pro Jahr mehr als doppelt so teurer. Das 

Screening führe außerdem aufgerechnet zu einem Gewinn von 8 Lebensjahren für 

erkrankte Kinder (74). 

Aktuell wird in Deutschland die Stuhlfarbe des Kindes innerhalb der U2 und U3- 

Vorsorgeuntersuchung durch den Kinderarzt erfragt (75). Negativ zu werten ist, dass 

die Kinder nach der Entlassung aus dem Krankenhaus bei der nächsten regulären 

Vorsorgeuntersuchung bereits 4-6 Wochen alt sind, so dass es zu einer 

Verschlechterung der Therapieprognose aufgrund einer verspäteten Diagnosestellung 

kommen kann. Hsiao und Kollegen zeigten auf, dass zwischen einem Erkennen des 

Problems und einer Kasai Operation im Schnitt 26,8 Tage vergehen (30). Zwar 

beziehen sich die Daten auf Taiwan, dennoch verdeutlicht dies, dass eine Identifikation 

von Kindern mit entfärbtem Stuhl vor dem 30. Lebenstag erfolgen sollte, um eine 

Operation vor dem 60. Lebenstag zu ermöglichen. 

Weiter stützt sich bei diesem Vorgehen die Angabe der Stuhlfarbe des Kindes auf das 

Gedächtnis der Eltern und kann somit eher fehlerbehaftet sein, als ein über einen 

längeren Zeitraum von den Eltern zu hause durchgeführter direkter Vergleich mittels 

Farbkarte (73, 76). 

 
Im Rahmen der KUNO-Kids Gesundheitsstudie wurden die Eltern bereits kurz nach 

der Geburt des Kindes für die Symptome einer NC sensibilisiert und eine 

Stuhlfarbkarte wurde für den regemäßigen Farbabgleich für zu Hause ausgegeben. 

Ziel hierbei ist es erkrankte Kinder mit Hilfe der Eltern früher auszumachen und damit 

eine rechtzeitige Diagnostik und Therapie zukommen zu lassen. 

 
Eine Verteilung der Stuhlfarbkarten erfolgte an 84,6% der Studienteilnehmer. Gründe 

hierfür liegen etwa darin, dass in einem kurzen Zeitintervall zu Beginn der Studie noch 

keine Farbkarten verteilt wurden. Weiter ist es möglich, dass eine Ausgabe des 

Screeningtools vom Studienteam versäumt wurde. In solchen Fällen, wurde diese den 

Eltern nachgeschickt. Allerdings konnte es dabei zu Verzögerungen kommen, so dass 

ein Screening innerhalb der ersten vier Lebenswochen nicht möglich war. 

Zudem besteht die Möglichkeit, dass die Eltern die der Elternbroschüre beigelegte 

Stuhlfarbkarte verloren haben (20 von 1618). Im Verlauf der KUNO-Kids Studie wurde 
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im Jahr 2017 zur Optimierung ein weiterer Abdruck der Farbkarte in die 

Elternbroschüre integriert. 

 
 

Steigerungspotential liegt in der Rate an Eltern, die regelmäßig das Screeningtool 

verwendet haben (60,5%). Hierbei ist anzumerken, dass die Anwenderzahlen in 

anderen Studien ebenfalls unter 70% liegen (30, 72). 

Als einen der drei Hauptgründe der Nichtverwendung gaben die Studienteilnehmer 

„vergessen“ (25%) an. Dies kann darin begründet sein, dass es sich um eine neue 

Methode handelt, d.h. die Eltern noch nicht an den routinemäßigen Gebrauch der 

Farbkarte gewöhnt sind. 

Ein weiterer Grund des „Vergessens“ könnte sein, dass sich die Eltern über die 

Notwendigkeit der Farbkontrolle des Kinderstuhles nicht im Klaren sind. So zeigen 

Crofts und Kollegen, dass der Krankheitswert einer acholen Kindestuhlfärbung den 

Eltern vor einer Schulung nicht bekannt war (64). Obwohl bei der Ausgabe der 

Stuhlfarbkarte durch den Studienarzt bzw. durch das Studienteam auf die Pathogenität 

eines entfärbten Stuhles hingewiesen wurde, ist es möglich, dass eine einmalige 

Aufklärung nicht ausreichend ist. 

 
Die Handhabung der in der Studie verwendeten Farbkarten ist bei den Eltern gut 

bewertet worden. Der Anteil an Studienteilnehmern, die angaben, dass die Farbkarte 

„unverständlich“ oder „nicht praktikabel“ sei, ist so gering, dass keine Änderung der 

Aufmachung des Screeningtools notwendig ist. 

Da nur Mütter mit guten Deutschkenntnissen in die Studie eingeschlossen wurden, ist 

keine Aussage über eine etwaige sprachliche Barriere beim Verständnis der in 

Deutsch gehaltenen Erklärung der Stuhlfarbkarte möglich. In Kanada beispielsweise 

ist die Stuhlfarbkarte mit Erklärungen in zwölf verschiedenen Sprachen erhältlich (71). 
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4.3 Symptome einer Neonatalen Cholestase innerhalb des 
Studienkollektivs 

Im Rahmen der KUNO-Kids Gesundheitsstudie zeigte sich laut den Eltern in 77 von 

1420 Fällen ein auffällig dunkel gefärbter Urin. Allerdings ist fraglich, ob eine korrekte 

Beurteilung möglich ist, solange die Kinder Windeln tragen und sich der Urin mit dem 

Stuhl vermischt. Ein Ikterus prolongatus wurde in 60 von 1065 Fällen von den Eltern 

bemerkt. 

Mit Hilfe der Farbskala konnte bei 11 von 1421 Kindern ein entfärbter Stuhl festgestellt 

werden. Um eine ungerechtfertigte Verunsicherung der Eltern zu verhindern, ist es 

notwendig, dass falsch-positive Ergebnisse innerhalb des Screeningverfahrens gering 

sind. So gibt es den Vorschlag den Farbvergleich des Kinderstuhles erst am 21. 

Lebenstag durchzuführen, um zusätzlich weniger falsch-positive Ergebnisse zu 

erhalten (65). 

Wichtig ist jedoch, dass der Farbabgleich nicht als alleiniges Ausschlusskriterium einer 

NC gewertet werden darf. So kann es beispielsweise unter cholestatischen 

Bedingungen aufgrund der Dunkelfärbung des Urins zu einer nachträglichen 

Anfärbung des Stuhls in der Windel kommen (24) . Aus diesem Grund sollten die Eltern 

auf alle drei Hauptsymptome einer neonatalen Cholestase achten und bei einem 

auffälligen Befund zeitnah einen Kinderarzt konsultieren. 

 

 
4.4 Konsequenzen einer auffälligen Stuhlfarbe 

Eine verspätete Diagnose der GGA, führt zu einer schlechteren Prognose der Kasai 

Operation und somit häufiger zu einer Lebertransplantation in jungen Jahren (6, 7). 

Groß angelegte Studien aus Taiwan konnten zeigen, dass es seit der Einführung des 

Screenings mittels Stuhlfarbkarte zu einem deutlichen Anstieg der Überlebensrate mit 

eigener Leber sowie einen Rückgang an Lebertransplantationen und der 

Hospitalisierungszeit der Kinder kam (30, 77). Aktuell ist die GGA für 40% der 

kindlichen Lebertransplantationen verantwortlich (1, 23, 34, 35). Eine Studie aus 

Frankreich postuliert, dass 5,7% aller Lebertransplantationen in Frankreich bei Kindern 
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unter 16 Jahren verhindert werden könnten, wenn alle an GGA erkrankten Kinder die 

notwendige Operation vor dem 46. Lebenstag erhalten würden (6). 

 
Besonders im Zentrum dieser Arbeit steht die Frage, wie die Eltern mit einer acholen 

Färbung des Kinderstuhls umgehen und zu welchem Zeitpunkt eine ärztliche 

Konsultation erfolgt. 

Laut Angaben des 4-Wo.-Fragebogens der KUNO-Kids Gesundheitsstudie wurde ein 

entfärbter Stuhl in 11 Fällen von den Eltern bemerkt. Mittels Telefoninterview mit acht 

Eltern, konnte in sieben Fällen die Aussage verifiziert werden. 

Im Rahmen dieser Arbeit zeigte sich, dass die Eltern sich im nächsten Schritt bei einer 

auffälligen Stuhlfärbung nicht direkt an ärztliches Personal wenden, obwohl sie sowohl 

im Krankenhaus als auch in der Erläuterung auf der ausgegebenen Stuhlfarbkarte 

darüber informiert wurden bei einem pathologischem Befund sich direkt an ärztliches 

Personal zu wenden. Stattdessen holten sich die Eltern in 86% der Fälle zuvor den 

Rat der Hebamme ein. 

Dabei steht besonders im Vordergrund, dass die Eltern sich nicht nur von der 

Hebamme beraten ließen, sondern deren Rat auch befolgt haben. In der Hälfte der 

Fälle riet die Hebamme ärztliches Personal zu konsultieren. Jedoch führte in zwei 

Fällen die Negation der Notwendigkeit eines Arztbesuches dazu, dass die Eltern bis 

zur regulären U3-Vorsorgeuntersuchung abgewartet haben. Folglich hat der Rat der 

Hebamme einen frühzeitigen Arztbesuch und damit mögliche notwendige 

weiterführende Diagnostik verhindert. Zusammenfassend wurden drei Kinder vor der 

U3-Untersuchung ärztlich gesehen und vier Kinder erst zum routinemäßigem 

Vorsorgetermin. 

Die mangelnde Schulung der Hebammen zeigt sich als zentraler Punkt dieser Arbeit. 

Die Hebammen haben demnach den Krankheitswert und die Gefahr der 

Diagnoseverzögerung bei einer GGA nicht immer erkannt und deshalb einen falschen 

Rat erteilt. Gerade weil die Hebammen die ersten Ansprechpartner für die Eltern 

darstellen, ist es notwendig, dass diese für die Symptome einer NC sensibilisiert sind 

und die Eltern an ärztliches Personal verweisen, damit eine notwendige 

weiterführende Diagnostik und Therapie frühzeitig eingeleitet werden kann. 

Das Screeningverfahren ist nur sinnvoll, wenn die Eltern auch die richtigen 

Konsequenzen aus einem auffälligen Ergebnis ziehen. Dabei ist es zum einen wichtig, 

dass Eltern gut geschult werden und zum anderen einen kompetenten und 
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leitliniengerechten Rat durch die Hebamme erhalten. Um zu gewährleisten, dass die 

Eltern eine richtige Beratung in Bezug auf die Verwendung der Stuhlfarbkarten 

erhalten, ist auch eine Einweisung der Hebammen in das Screeningtool sinnvoll. So 

wurde etwa bei der Etablierung des Screeningverfahrens in Kanada vorgegangen (71). 

 
Unter den Kindern, bei denen die Eltern einen entfärbten Stuhl bemerkt hatten, wurde 

bei keinem Kind die Diagnose GGA gestellt. Dieses Ergebnis war aufgrund der 

geringen  Inzidenz  zu erwarten.  Vier  der  Kinder  wurden  durch  den  Kinderarzt als 

„gesund“ beschrieben, zweimal lautete die Diagnose „Kuhmilchunverträglichkeit“ und 

einmal „Chron. Obstipation mit Analkanalstenose“. Folglich könnte argumentiert 

werden, dass die Einschätzung der Hebamme richtig war. Es ist jedoch im Gegenteil 

wichtig, dass die von den Eltern bemerkten Symptome ernstgenommen und mögliche 

diagnostische Maßnahmen frühzeitig durch geschultes ärztliches Personal eingeleitet 

werden. Bereits ins mehreren Studien ist beschrieben, dass an GGA erkrankten Kinder 

zunächst keine Krankheitsanzeichen zeigen, daher sollten im Screeningverfahren 

aufgefallene Normabweichungen ernstgenommen werden (20, 42-44). 
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4.5 Stärken und Limitationen 

Besonders die große Studienpopulation der KUNO-Kids Gesundheitsstudie bietet die 

Möglichkeit aussagekräftige Rückschlüsse auf die gesundheitliche und soziale 

Entwicklung von Kindern im Raum Ostbayern zu treffen. So konnten 1618 

Studienteilnehmer in die Auswertung dieses Teilprojektes eingeschlossen werden. 

Das Studiendesign mit mehrmaligen Fragebögen zu verschiedenen Zeitpunkten 

erlauben einen detaillierten Einblick in die Entwicklung der Kinder. 

 
Allerdings kommt es Aufgrund der Studienvoraussetzungen zu einer gewissen 

Selektionsbias. So werden etwa Kinder, welche nach der Geburt intensivmedizinisch 

behandelt werden mussten, nicht in das Studienkollektiv aufgenommen. 

 
Gleichzeitig ist bei der Auswertung der Fragebögen zu beachten, dass es bei der 

Beantwortung zu Missverständnissen kommen kann. Um dieses Risiko zu minimieren, 

sind gute Deutschkenntnisse eine Voraussetzung zur Teilnahme. 

 
Besonders zu Beginn der Studie kam es bei der Zusendung der Fragebögen zu 

Zeitverzögerungen, so dass bei der Beantwortung gegebenenfalls Details aus dem 

Gedächtnis falsch wiedergegeben wurden. Zur zusätzlichen Verifizierung wurde mit 

den Eltern, welche angaben, dass ihr Kind eine achole Stuhlfarbe aufgewiesen hat, 

ein Telefoninterview geführt. Dabei zeigte sich eine Diskrepanz zwischen den 

Ergebnissen der Analyse der Fragebögen im Vergleich zum Telefoninterview. 

Allerdings ist anzumerken, dass bei der Durchführung des Interviews seit Geburt des 

Kindes bis zu 2 Jahre vergangen waren. 

 
Innerhalb dieses Studienkollektivs verhinderte der Rat der Hebamme in zwei Fällen 

eine frühzeitige ärztliche Konsultation. Da es sich jedoch um eine sehr kleine 

Stichprobe an Hebammen handelt, kann nicht auf den Wissenstand über die 

Pathogenität cholestatisch bedingter Symptome für den gesamten Berufstand 

rückgeschlossen werden. 
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4.6 Ausblick 

Im Rahmen dieser Doktorarbeit fiel auf, dass unter gestillten Kindern ein Ikterus 

prolongatus nicht signifikant häufiger auftritt. Es wäre interessant zu überprüfen, ob mit 

Muttermilch ernährte Kinder zwar genauso häufig einen verlängerten Ikterus haben, 

dafür aber erhöhte Bilirubinwerte aufweisen. 

 
Eine Etablierung eines landesweiten Registrierzentrums für Kinder mit GGA würde die 

Möglichkeit schaffen, das diagnostische sowie therapeutische Vorgehen in der 

Bundesrepublik Deutschland zu vergleichen. Dies wird etwa in Japan seit dem Jahr 

1989 praktiziert (45). 

 
Anhand dieser Arbeit konnte bestätig werden, dass die Stuhlfarbkarte ein einfach 

anzuwendendes Sreeningverfahren ist, folglich keine Änderung des Designs nötig ist. 

Lediglich die Frage nach einer sprachlichen Barrie sollte bei der zukünftigen 

Beschreibung der Farbkarte berücksichtigt werden. 

Im nächsten Schritt sollte überlegt werden, wie die Anzahl korrekter Anwender erhöht 

werden kann. In ¼ der Fälle haben die Eltern die Verwendung der Stuhlfarbkarte 

vergessen. Ein Verbesserungsvorschlag wäre hier etwa eine Erinnerungsfunktionen 

per Smartphone App. In Kanada zum Beispiel werden die Eltern einmal am Tag für 

einen Monat darauf aufmerksam gemacht den Stuhl des Kindes zu kontrollieren (71). 

Weiter könnte beispielsweise die Hebammen während der Nachsorgetermine die 

Eltern daran erinnern die Stuhlfarbe im Auge zu behalten. 

 
Die Eltern erhalten während des Krankenhausaufenthaltes einige Broschüren, sodass 

die Stuhlfarbkarte leicht verloren gehen kann. So wäre zu überlegen das Screeningtool 

direkt in das Untersuchungsheft des Kindes zu integrieren, wie es etwa in Taiwan seit 

2004 praktiziert wird (30). Von Vorteil hierbei ist, dass in Deutschland alle Kinder nach 

der Geburt ein Untersuchungsheft erhalten. Zusätzlich bietet eine integrierte Farbkarte 

die Möglichkeit, dass bei künftigen Arztbesuchen die Färbung des Kinderstuhls bereits 

dokumentiert ist. 

 
Eine Alternative zur gedruckten Stuhlfarbkarte bietet beispielsweise eine in Japan 

entwickelte kostenlose iPhone App „Baby Pooh“, die mit einer Sensitivität von 100% 
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(7/7) und einer Spezifität von 89% (24/26) die Stuhlfarbe des Kindes richtig erkennt 

(78). Allerdings fehlen hierzu noch großangelegte Studien, die einen Vergleich zu der 

gedruckten Form ermöglichen. Im Rahmen der KUNO-Kids Gesundheitsstudie wurde 

bereits eine App entwickelt, welche zukünftig von den Studienteilnehmern ebenfalls 

genutzt werden soll. 

 
Des weitern ist es wichtig, die Eltern für die Symptome einer NC zu sensibilisieren und 

über die Notwendigkeit einer frühen Diagnosestellung aufzuklären. In einer Studie aus 

der Schweiz wird offensichtlich, dass 98% der Eltern zuvor noch nie von der GGA und 

den Krankheitssymptomen einer NC gehört haben (24). Aus diesem Grund sollte eine 

ausführliche Elternschulung beispielsweise bereits im Krankenhaus während der U2- 

Untersuchung erfolgen. Auch sollte in der Bevölkerung ein Bewusstsein für die 

Krankheitssymptome einer NC geschaffen werden, beispielsweise durch Broschüren 

und ausliegendes Infomaterial in den Arztpraxen. In Frankreich gibt es bereits eine 

Video-Kampagne, welche über das Internetportal „youtube“ zu einer breiten 

Aufklärung der Bevölkerung führen soll (24, 79). 

 
In der Analyse dieser Arbeit fiel besonders das mangelnde Wissen der Hebammen in 

Bezug auf die Anzeichen einer NC negativ auf. Da es sich um eine sehr kleine 

Stichprobe an Hebammen handelt, wäre es interessant zu erheben, wie hoch der 

Wissensstand über die Pathogenität und die Anzeichen einer NC innerhalb der 

Berufsgruppe der Hebammen tatsächlich ist. Dies sollte dazu führen, gezielte 

Schulungen anzubieten, um eine fundierte Beratung der Eltern durch die Hebammen 

zu gewährleisten. 
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5. Zusammenfassung 

Obwohl die Neonatale Cholestase (NC) europaweit der häufigste Grund für eine 

Lebertransplantation bei Kindern unter 2 Jahren ist, werden die Symptome 

(prolongierter Ikterus, entfärbter Stuhl, dunkler Urin) oft übersehen oder als nicht 

pathologisch gewertet, sodass es zu einer Verzögerung der Diagnostik und Therapie 

kommt. 

Die Gallengangatresie (GGA) ist die häufigste zugrundeliegende Erkrankung, welche 

eine NC bedingt. Unbehandelt führt eine GGA aufgrund der progredienten Obstruktion 

der Gallenwege innerhalb von zwei Jahren zum Tod des Kindes. Therapeutisch wird 

mittels der Operation nach Kasai im palliativen Ansatz eine Drainage der Galle 

ermöglicht, sodass die Kinder länger mit eigener Leber überleben können. Allerdings 

ist bei einem fortgeschrittenen Fibrosestadium eine Operation nicht mehr erfolgreich. 

Daher ist es nötig, dass Kinder mit GGA vor dem 60. Lebenstag eine Operation 

erhalten. Dennoch findet die Diagnosestellung oft verzögert statt. 

Ein Hauptsymptom einer NC ist ein Ikterus prolongatus. Da hierzu keine aktuelle 

Inzidenz im Raum Ostbayern bekannt ist, wurde diese im Rahmen dieser Dissertation 

ermittelt. In die Analyse flossen die Daten des Basisinterviews und des 4-Wo.- 

Fragebogens der KUNO-Kids Gesundheitsstudie. Dabei konnte unter 1065 Kindern 

eine Inzidenz von 5.6% im Raum Ostbayern ermittelt werden. 

Es zeigte sich ein signifikanter Zusammenhang zwischen einem Ikterus prolongatus 

und einer Frühgeburtlichkeit, jedoch keine Korrelation bezüglich eines geringen 

Geburtsgewichts. Interessant ist ebenso, dass kein signifikanter Zusammenhang 

zwischen einer verlängerten Gelbsucht und dem Stillverhalten messbar ist. Somit tritt 

in dieser Studienpopulation unter gestillten Kindern ein Ikterus prolongatus, entgegen 

anderer Studien, nicht häufiger auf. 

Die leitliniengerecht durchgeführte Differenzierung des Bilirubins bei Kindern mit einem 

Ikterus über die zweite Lebenswoche hinaus, erfolgte innerhalb des Studienkollektivs 

in 69,4% der Fälle. 

Um Kinder mit einer GGA frühzeitig zu identifizieren, konnte bereits in einigen Studien 

nachgewiesen werden, dass eine Farbscala mit den verschiedenen Stuhlfärbungen 

von gesund bis pathologisch eine einfach anzuwendende und verlässliche Methode 

darstellt. Seit dem Jahr 2015 ist auch in Deutschland ein solches Screeningverfahren 
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eingeführt, wobei die Eltern während der U2- und U3-Vorsorgeuntersuchung nach der 

Färbung des Kinderstuhls gefragt werden. Die Einschätzung stützt sich hierbei 

allerdings nur auf die Erinnerung der Eltern. Zudem sind die Kinder bei der U3- 

Untersuchung bereits 4-6 Wochen alt, sodass es zu einer Verzögerung der definitiven 

Diagnosestellung und Therapie kommen kann. 

Im Zusammenhang mit der KUNO-Kids Gesundheitsstudie wurde im Vergleich dazu 

ein von den Eltern regelmäßig zu Hause durchgeführtes Screeningverfahren mittels 

Stuhlfarbkarte etabliert. Die Studienteilnehmer wurden bereits im Krankenhaus auf die 

Symptome einer NC aufmerksam gemacht. Weiter wurde eine Stuhlfarbkarte mit der 

Anweisung ausgegeben, den Kinderstuhl regelmäßig zu vergleichen und bei 

Auffälligkeiten ärztliches Personal aufzusuchen. Mittels des 4-Wo.-Fragebogens der 

KUNO-Kids Studie konnte im Verlauf bestätigt werden, dass 60,5% der Teilnehmer die 

Farbkarte regelmäßig verwendet haben. Als Hauptgrund der Nichtverwendung wurde 

„vergessen“ angegeben, ansonsten hatten die Eltern keine Probleme mit der 

Anwendung und Aufmachung des Screeningtools. 

Innerhalb des Studienkollektivs bemerkten die Eltern in 11 Fällen eine Entfärbung des 

Kinderstuhls, in 77 Fällen einen dunklen Urin und 60 Mal einen verlängerten Ikterus. 

Besonders im Mittelpunkt der Arbeit steht die Frage, ob mit Hilfe der Eltern Kindern mit 

einer pathologischen Stuhlfarbe identifiziert werden können und dies folglich zu einer 

früheren ärztliche Konsultation führt. Hierzu konnte ein Telefoninterview mit acht Eltern 

geführt werden, welche angeben hatten, dass ihr Kind einen entfärbten Stuhl 

aufgewiesen hat (ein Fall musste aufgrund einer falschen Angabe bzgl. der Stuhlfarbe 

nachträglich ausgeschlossen werden). 

Ein zentraler Punkt der Auswertung ist die Rolle der Hebamme. 86% (6 von 7) der 

Eltern holten statt bei einem entfärbten Stuhl ärztliches Personal aufzusuchen, den 

Rat der Hebamme ein und befolgten diesen. Demnach wurden die Eltern in der Hälfte 

der Fälle von der Hebamme an ärztliches Personal verwiesen, in zwei Fällen wurde 

jedoch die Notwendigkeit eines Arztbesuches negiert. Demnach wurden drei Kinder 

vor der U3-Untersuchung ärztlich gesehen und vier Kinder erst zum regulären 

Untersuchungstermin. 

Bei keinem der Kinder mit einem entfärbten Stuhl wurde eine GAA diagnostiziert. In 

vier Fällen wurde ärztlich bestätigt, dass das Kind „gesund“ ist, zweimal wurde die 

Diagnose „Kuhmilchproteinunverträglichkeit“ und einmal „Chronische Obstipation mit 

Analkanalstenose“ gestellt. 
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Im Rahmen dieser Arbeit konnte gezeigt werden, dass ein Screeningverfahren mittels 

Stuhlfarbkarte von den Eltern zu Hause gut umgesetzt wird. 

Es besteht jedoch dahingehend Verbesserungsbedarf, dass nach Identifikation eines 

entfärbten Stuhls ohne Zeitverzögerung eine ärztliche Konsultation erfolgen muss. 

Hier ist der Ansatzpunkt für eine weitreichende Aufklärungskampagne, um in der 

Bevölkerung ein Bewusstsein über die Pathogenität von cholestatisch bedingten 

Symptomen und der Notwendigkeit einer frühen Diagnostik zu schaffen. 

Zentral zeigt sich in dieser Arbeit die Rolle der Hebammen. Da es sich nur um eine 

kleine Studiengruppe handelt, sollte im nächsten Schritt herausgefunden werden, wie 

der Wissensstand innerhalb der Berufsgruppe ist, um gezielt Fortbildungen 

anzubieten. 
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6.3 Stuhlfarbkarte 
 

 
 

Stuhlfarbkarte 

 
Bei Neugeborenen ist eine Gelbverfärbung der Haut und/oder der Augen sehr häufig und ganz normal. In 

seltenen Fällen kann die Gelbverfärbung aber auch einmal Ausdruck einer Leber- oder 

Gallenwegeerkrankung sein. Eine solche Erkrankung muss früh erkannt werden. Dazu ist es sehr hilfreich 

regelmäßig die Farbe des Stuhls Ihres Kindes zu beurteilen. Wir möchten Sie daher bitten von jetzt an bis 

Ihr Kind 4 Wochen als ist, die Stuhlfarbkarte Ihres Kindes anhand der unten abgebildeten Farbskala zu 

beurteilen. Auf der linken Skala finden sich „normale“, rechts „verdächtige“ Stuhlfarben. Bitte machen Sie für 

jeden verdächtigen Stuhl einen Strich in das dafür vorgesehene Feld (s. u.). Der Urin bei Neugeborenen ist 

meist „wasserklar“. Bei Leber- oder Gallenwegeerkrankungen findet er sich aber öfter gelb gefärbt (wie bei 

Erwachsenen normal). Machen Sie bitte unten ein Kreuz wenn das bei Ihrem Kind der Fall ist. Bei 

verdächtiger Urin- und/oder Stuhlfarbe lassen Sie bitte bei Ihrem Kinder-/Hausarzt oder in der KUNO-Klinik 

St. Hedwig zeitnah den gelben Farbstoff im Blut „differenziert“ (direktes Bilirubin) messen.In jedem Fall 

senden Sie bitte diese Beilage zusammen mit dem „4-Wo.-Fragebogen“ der KUNO-Kids-Studie an uns 

zurück. 

Herzlichen Dank 

Ihr KUNO-Kids-Team aus Regensburg 
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6.4 Abkürzungsverzeichnis 
 
 
 

 

Abb. Abbildung 

ALT Alanin-Aminotransferase 

AP Alkalische Phosphatase 

AST Aspartat-Aminotransferase 

Bzgl. Bezüglich 

F. Frage 

GGA Extrahepatische Gallengangatresie 

Ggf. Gegebenenfalls 

GT Gamma-Glutamyltransferase 

Jährl. Jährlich 

Max. Maximum 

Min. Minimum 

NC Neonatale Cholestase 

PFIC Progressive familiäre intrahepatische Cholestase 

s. siehe 

SSW Schwangerschaftswoche 

Tab. Tabelle 

Vgl. Vergleich 

Wo. Woche 

χ² Chi-Quadrat Test 
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