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Einleitung

Heterotope Magenschleimhaut findet sich {iberall
im Magen-Darm-Trakt. Ein geradezu typischer Ort
fiir heterotope Magenschleimhaut ist der zervika-
le Osophagus. Aber warum nur? Die Bezeichnung
»cervical inlet patch« verleiht der Besonderheit
Nachdruck, dass diese »Flecken« oft {ibersehen
werden. Dieser kleine »Fleck« kann durchaus Be-
schwerden machen und zwar, wenn Magensaure,
Hormone oder Schleim produziert werden, wenn
beim Schlucken mechanische Lasionen entstehen
oder wenn durch Raumforderung die Peristaltik
beeinflusst wird. Typisch ist das Klof3- (Globus-,
Fremdkorper-) Gefiihl und Halsbhrennen.

Embryologie und Pathogenese

Die Magenschleimhaut-Heterotopie ist angebo-
ren und somit sicher eine relevante Erscheinung
bereits im Kindes- und Jugendalter. Zugrunde
liegt eine Storung in der Plattenepithelisation
des Osophagus [1]. In der 24. Embryonalwoche
beginnt sich das Vorderdarmzylinderepithel der
Speiserdhre (' Abb. 1) in nichtverhornendes
Plattenepithel umzuwandeln. Diese Transforma-
tion beginnt in der Mitte des Osophagus, erfolgt
in Richtung des oralen oder kaudalen Endes und
wird durch Zytokine gesteuert.

Zundchst beginnt das Zylinderepithel mehr-
schichtig zu werden, das Osophaguslumen ver-
engt sich, obliteriert. Mit Anreicherung von

APC Argon-Plasma-Koagulation
HNO Hals-Nasen-Ohren

NBI Narrow Band Imaging

00s Oberer Osophagussphinkter
PPI Protonenpumpenhemmer
RFA Radiofrequenzablation
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Abb. 1 | Embryologie des Osophagus: Plattenepithelauskleidung ausgehend von unspezifischem Zylinderepithel und

Entstehung von Heterotopien

Zytokinen in der Oberschicht kommt es zur Aus-
bildung von Vakuolen, Plattenepithel bildet von
der Mitte der Osophagusanlage in zentrifugaler
Richtung aus, das Osophaguslumen rekanalisiert
sich. Die basalen zytokinarmen Schichten be-
halten die Fdhigkeit der Pluripotenz. An den
Enden der Plattenepithelauskleidung, z.B. oral
im zervikalen Osophagus, kénnen so Inseln an
Zylinderepithel stehen bleiben, die sich meist
in bestimmte Formen von Magen- aber auch
Pankreasschleimhaut differenzieren.

Mdgliche pathogenetische Zusammenhange zu
distal lokalisierter heterotoper Magenschleim-
haut (gelbe Flecken im distalen Osophagus [2],
sog. outlet-patch [3]) bleiben offen. Genauso ist
unklar, welche Rolle Duplikaturen und Reste der
Vakuolisierung, sog. Retentionszysten und deren
Ruptur spielen ( Abb. 2) [4].
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Endoskopie

Die Endoskopie ist derzeitig das einzige relevante
diagnostische Verfahren, um heterotope Magen-
schleimhaut im Osophagus zu erkennen. Das en-
doskopische Bild ergibt sich aus der Embryologie:

Einzelne kleine oder grofRere Inseln an Zylind-
erepithel scheinen unter dem Plattenepithel zu
quellen und dieses zu durchbrechen. Im Hellrosa
des Osophagusplattenepithels erscheint die He-
terotopie meist orange-lachsfarben und ist leicht
zu libersehen. Die Oberflache unterscheidet sich
vom Plattenepithel, sie ist rauer, z.T. villos
(' Abb. 3). Es kann sich ein breitbasiger Polyp
oder ein flachiger leicht eingesunkener Defekt
ergeben. Die Polypen kdnnen einzeln oder mul-
tipel auftreten (z.B. 72 % einzeln, 22 % zwei und
6% drei Lasionen) [5]. Manchmal bilden diese
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Abb. 2 | Osophagusduplikationszyste (a, b) bei 11 Jahre altem Mddchen mit Schluckproblemen — Therapie: Operation

(Fadenreste c, d, e)

Inseln scheinbar eine TropfenstraRe ( Abb. 4).
Selten kommt es zu ausgedehnten, zirkuldaren
Plattenepitheldefekten (- Abb. 5). Oft erscheint
der »Cervical inlet patch« wie ein Vulkanberg mit
zentraler Eindellung und randstindigem Uber-
wuchs von Plattenepithel ( Abb. 6).

Nicht selten finden sich multiple Areale hetero-
toper Magenschleimhaut auch unterschiedlicher
Differenzierungsgrade und endoskopischer Mor-
phologie ( Abb. 7). Mit Normallicht wird so
der »cervical inlet patch« schnell {ibersehen.
Um Metaplasien und Heterotopien zu erkennen,
muss das Auge gelibt sein und man muss diese
Verdnderungen erwarten bzw. suchen.

Eine grolRe Hilfe in diesem Zusammenhang ist
der NBI-Modus (Narrow Band Imaging). NBI
nutzt nur die Wellenldngen des Lichts, die vom
Hamoglobin absorbiert werden. So entsteht ein
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maximaler Kontrast zwischen Blutgefdll und
umgebender Schleimhaut ( Abb. 8). In fortge-
schrittenem Alter muss mittels NBI nach atypi-
schen Driisen- und GefaRstrukturen (glandular
and vascular pattern) im Rahmen des Karzinom-
screenings gesucht werden [6].

Der Grund, warum der »cervical inlet patch«
so oft iibersehen wird, liegt an der Lage direkt
hinter dem oberen Osophagussphinkter (00s).
Das Uberwinden des o0s erfordert einen gewis-
sen Druck. Zusammen mit dem hier gebogenen
Osophagusverlauf fiihrt das zu einem Ruck und
die ersten 3 cm des zervikalen Osophagus hin-
ter dem o0s werden schnell passiert. Auf dem
Riickzug wird dann »vergessen«, die embryonal
vulnerable Region genau zu inspizieren.

Das Problem ldsst sich l6sen, indem man ge-
nerell und immer das obere Osophagusdrittel
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Abb. 3 | 14 Jahre alter Knabe mit einem typischen
»cervical inlet patch«: lachsfarbene aufgeraute Insel
mit andersartigem Oberfldchenbild als das umgebende
Plattenepithel. Der Rand ist wallartig angehoben,
pseudointestinale Schleimhaut quillt an die Oberfldche.
Grunderkrankung: Filippi-Syndrom

beim Riickzug mit NBI-Modus und gesteigerter
Aufmerksamkeit observiert. Hier spielt Erfahrung
(»pattern recognition«) eine erhebliche Rolle
[7]. So kann man auch groRere flachige Hetero-
topien kaum iibersehen (' Abb. 9).

Ein weiteres wichtiges Merkmal des »cervi-
cal inlet patch« ist aus meiner Erfahrung der
Randwall. Der zirkuldare Rand aus angehobe-
nem Plattenepithel sieht wie ein »Tellerrand«
aus. Das ermdglicht die sichere Abgrenzung zu
endoskopbedingten Schleimhautverletzungen
(Abschilferung), die keinen solchen Randwall
aufweisen (= Abb. 10).

Auf eine Biopsie sollte im Normalfall nicht ver-
zichtet werden, um zu kldren, welche Art von
Schleimhaut hier vorliegt. Das ist von direkter
therapeutischer Bedeutung ( Abb. 11).

Farbemethoden, die im unteren Osophagus gerne
eingesetzt werden, insbesondere die Anwendung
von Sauren, verbieten sich im Normalfall hier im
zervikalen Osophagus, da das Aspirationsrisiko
zu hoch ist.
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Abb. 4 | Kleinste Inseln heterotoper Magenschleimhaut
im zervikalen Osophagus (NBI-Modus): 5 Jahre alter Kna-
be mit Sodbrennen und vor allem néchtlichen (hérbaren)
gastroésophagealen Refluxen. Unter PPI prompt und
anhaltend beschwerdefrei. Drei Vorendoskopien und zwei
pH-Metrien waren ohne Kldrung

Histologie/Pathologie

Heterotope Magenschleimhaut findet man aut-
optisch nicht selten. Rector und Connerly ob-
duzierten 1.000 Kinder (Neugeborene und Kin-
der bis 14 Jahre) und fanden bei 118 Kindern
Heterotopien. Darunter waren 63 Patches mit
heterotoper Magenschleimhaut ohne Parietal-
zellen und 26 mit Parietalzellen sowie 42 mit
Flimmerepithel. Letztere Kinder waren 3 Jahre
alt oder jiinger [8].

Der »cervical inlet patch« enthalt vorwiegend
Magenschleimhaut von einem Mischtyp aus
Kardia- (schleimproduzierende Nebenzellen)
und Korpusschleimhaut (Belegzellen). Je nach
Beobachtung kann auch Antrum- oder Kardia-/
Korpus-/Pylorus-Mischgewebe [9] dominieren.

In der tdglichen Praxis unterscheidet der Patho-
loge kaum zwischen Antrum- und Kardia- sowie
Korpus- und Fundus-Schleimhaut. Praktisch ist
entscheidend:

e Entnahme der Biopsie aus dem Rand des
Patches, um beweisend Plattenepithel und
Magenschleimhaut im Ubergang darzustellen
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Abb. 5 | Grofe flichige, gering eingesunkene gastrale Heterotopie im zervikalen Osophagus bei einem 5 Jahre alten
Knaben mit Ubelkeit und Erbrechen. NBI erleichtert das Erkennen sehr (a: Normallicht, b: NBI). Biopsie aus dem Rand
der Heterotopie. Der eineiige Zwillingsbruder hat die gleichen Beschwerden aber keinen »cervical inlet patch«. Beide

Briider haben einen ausgeprdgten gastrodsophagealen Reflux mit einem hyperplastischen Kardiapolypen an jeweils

gleicher Stelle

und Verwechselungen (Biopsie im falschen
Topf) auszuschlieRen,

® Nachweis von Belegzellen (= Sdureproduk-
tion), denn eine Protonenpumpenhemmer-
therapie wirkt vorwiegend auf die Sdurepro-
duktion. Sie ware bei allein mukosproduzie-
render Schleimhaut nicht wirksam, obwohl
Mukosproduktion alleine ein Fremdkorperge-
fihl auslésen kann ( Abb. 12) [10],

e Information {iber Zusatzbefunde wie Entziin-
dung, Helicobacter-pylori-Infektion usw.

Die Magenschleimhaut-Heterotopie ist eigent-
lich immer entziindet (Infiltrat) und kann alle
Verdnderungen durchmachen, die auch normaler
Magenschleimhaut widerfahrt: Helicobacter-pylo-
ri-Infektion und Ulzeration, intestinale Metapla-
sie, Atrophie, Dysplasie, maligne Transformation
[11]. Das umgebende Plattenepithel ist ebenfalls
begleitend entziindet [12, 9], auch wenn das lo-
kale Epithel makroskopisch normal aussieht [5].

Der Patch kann auch Inseln von Pankreasgewe-
be oder spezialisiertem intestinal - metaplasti-
schem Gewebe enthalten [5, 12], deshalb lohnt
eine PAS-Farbung ( Abb. 13). Bei Kindern
findet sich scheinbar haufiger eine intestinale
Metaplasie [13].
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Abb. 6 | Vulkanférmige Magenschleimhaut-Heterotopie
direkt unter dem oberen (sophagussphinkter, die man
ohne NBI schnell iibersehen kann. 15 Jahre alter Knabe
mit ausgeprdgter Ubelkeit und Sodbrennen, besonders
nachts, sodass er nicht (durch)schlafen kann

Bereits im Sduglingsalter ist die heterotope
Magenschleimhaut sekretorisch aktiv (z.B. 45
Tage alter Sdugling exemplarisch bei [14]). Un-
ter Umstanden finden sich im histologischen
Praparat kleinste weitere Heterotopieinseln
(' Abb. 14).
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Abb. 7 | Deutlich erhabene Magenschleimhaut-Heterotopie im zervikalen Osophagus (a, rot). Weitere Inseln an der
gegeniiberliegenden Seite (a und c: griin] und dariiber (b und d: gelb) bei einem 14 Jahre alten Knaben mit Ubelkeit,
Erbrechen, Schulverweigerung und Bauchschmerzen (NBI-Modus). Die Endoskopie erfolgte zum Ausschluss einer
chronisch-entziindlichen Darmerkrankung. Es fanden sich zusdtzlich eine Antrumgastitis ohne Helicobacter pylori, eine
Kardiaditis und ein sessiles Rektumadenom

Haufigkeit

Heterotope Magenschleimhaut findet sich bei
etwa 4-10% unselektierter oberer Endoskopien
bei Erwachsenen [15, 57]. Bei Kindern und Ju-
gendlichen gibt es nur wenige Daten. Wird bei
Kindern nach heterotoper Magenschleimhaut
gesucht, kann diese in 5,9 % (bei US-amerikani-
schen Kindern [13]) bis 6,3% (in Italien [16])
gefunden werden. In der tdglichen Praxis ist
die Finderate sicher viel geringer. Die meisten
Heterotopien werden iibersehen (siehe Fall aus

Abb. 5). So handelt es sich beim »cervical in-
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let patch« meistes um einen unerwarteten en-
doskopischen Zufallsbefund.

Letztlich ist die exakte Pravalenz unbekannt. So
berichteten Schaffer und Schridde jeweils bei
70% der obduzierten Fille {iber ektope Magen-
schleimhaut im oberen Osophagusdrittel [17,
18]. Schridde legt nach, dass er Magenschleim-
hautinseln bereits in 15% der Obduzierten rein
makroskopisch (= wie endoskopisch) erkennen
kann [14]. Dagegen stehen 1,8 % »cervical inlet
patch« von knapp 10.000 oberen Endoskopien
[19].
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Speisen (Odynophagie), Halsbrennen, Globus-
bzw. Fremdkorpergefiihl [20], Wiirgereiz und
Ubelkeit. Aber auch Reizung des Kehlkopfes mit
Heiserkeit, permanentem Rauspern und Husten
kommen vor [21].

Praktisch von Bedeutung sind therapierefrak-
tdre atypische Refluxbeschwerden [10] durch
Patch-laryngealen Saurereflux oder die lokale
- 2.T. erosive - Begleitdsophagitis [5]. Uber-
lagernd kommen psychogene Faktoren, wie
Angst vor dem Schlucken, Essen oder Essen in
Gemeinschaft sowie Nahrungsverweigerung und
selektive Erndhrung dazu. Assoziationen der Be-
schwerden mit Angststdrungen sind nicht selten.

Abb. 8 | »TropfenstrafSe« heterotoper Magenschleimhaut
im zervikalen Gsophagus mit einer grofieren Heterotopie,
die das Plattenepithel durchbricht im NBI-Modus bei 17
Jahre altem Patienten mit ileozdkalem M. Crohn, rotem
Rachen und Rachenbrennen seit Jahren

Die Uberlappung organischer (heterotope Ma-
genschleimhaut), funktioneller (lokale Entziin-
dung und Motilitdtsstorung) und psychischer
Faktoren ist oft nicht aufloshar. Inzidentaliom
oder Pathologie - die Diskussion halt an [22].

Klinisches Bild Bei Erwachsenen konzentriert sich die Diagnos-

tik auf Komplikationen und Malignomausschluf3.

Heterotope Magenschleimhaut fiihrt in vielen Daraus resultiert die klinisch-histopathologische

Fallen zu Schluckstorungen. Am haufigsten sind  Einteilung des »cervical inlet patch« nach von
Schmerzen und Vermeidung fester oder reizender Rahden (= Tab. 1) [1].

- T L

Abb. 9 | Flichige, mehr als die Zirkumferenz einnehmende heterotope Magenschleimhaut bei einem 2 Jahre alten
Mddchen. Seit dem friihen Sduglingsalter bestehen eine Schluckstérung, ein Minderwuchs bei normalem Wachstums-
hormon, eine Horminderung, erweiterte externe wie interne Liquorrdume sowie eine Stuhlentleerungsstérung. Die
Endoskopie erfolgte z. A. einer (sophagusanomalie und eines M. Hirschsprung. Der »cervical inlet patch« besteht aus
einem Gemisch von Antrum- und Korpusschleimhaut
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Abb. 10 | Erhabener »cervical inlet patch« mit Randwall
und zentraler Einziehung bei einem 10 Jahre alten Mdd-
chen, das immer wieder anfallsweise erbricht, riilpst und
permanent (ber Halsbrennen klagt. PPI sind nicht anhal-
tend wirksam. Eine psychische Genese wird angenommen

Lange wurde angezweifelt, ob die Beschwerden,
die zur Endoskopie und der Diagnose »cervical
inlet patch« fithren (' Tab. 2), auch von die-
sem ausgeldst werden. Fiir das Erwachsenenalter
hat die Miinchener Arbeitsgruppe um Meinecke
und Bajbouj eindrucksvoll durch Vergleich ei-
ner APC- (Argon Plasma Coagulation) mit einer
Sham-Gruppe gezeigt, dass in der Therapie-(Ab-
lations-)Gruppe die Beschwerden signifikant ge-
senkt werden konnten [24, 25].

Fiir das Kindesalter ist eine solche Untersuchung
schwierig. Deshalb muss man auf Sammlung von
Beobachtungen zuriickgreifen und kann indirekt
feststellen, dass

e kleinste Heterotopie-Inseln selten mit ein-
deutigen Beschwerden vergesellschaftet sind,

e grole Heterotopie-Areale nur bei Patienten
gefunden werden, die wegen einer Form der
Dysphagie, Ubelkeit oder Erbrechen endosko-
piert wurden. Bei diesen Patienten fiihrt eine
Verddung zu einer Verbesserung der Sympto-
matik.

e die autoptische Untersuchung von Variend
[26] zeigt eine Haufung von unklarem Kin-
destod und eine inverse Haufigkeit zum Alter
(je jiinger, desto haufiger).

e bei rezidivierendem Stridor und Schluckpro-
blemen im Neugeborenenalter heterotope
Magenschleimhaut relevant sein kann [27].

Eine Besonderheit bei Kindern ist die Assoziation
mit Stérungen der Speiserdhrendifferenzierung
(Osophagusatresie [26, 28]). Dariiber hinaus
legen Fallberichte und die Beobachtungen aus

Abbildung 15 und = Abbildung 16 einen Zu-
sammenhang mit genetisch definierten Syndro-
men oder bestimmten Gendefekten nahe.

Es gibt keine Berichte in der Literatur iiber das
konkordante Auftreten von »cervical inlet patch«
bei eineiigen Zwillingen. Ich kann hier iiber eine

Abb. 11 | 11 Jahre alter Knabe mit Schluckbeschwerden seit 7 Jahren, nun morgendliches Niichternerbrechen (Endo-
skopiegrund). Bisher wurde eine funktionelle, psychogene Genese verfolgt. Er isst selektiv nur trockenes Brot, Puten-
und Rindfleisch, Pommes. Kérperldnge und -gewicht sind normal, keine Mangelzeichen; a) der Aspekt des »cervical
inlet patch« ldsst die Frage nach der Schleimhautart offen, b) typisch ist ein gut darstellbarer Randwall, der die
Abgrenzung zur »Abschilferung« erméglicht, c) eine Biopsie ist zur Sicherung der Schleimhautart nétig. Hier handelt
es sich um Antrumschleimhaut (a, b und c: NBI-Modus)
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Abb. 12 | Antrumschleimhautheterotopie (a: HE x50), verarbeitungstechnisch scheinbar Trennung von Magen-
schleimhaut und Plattenepithel, im Detail (b: HE x200) kontinuierlicher Ubergang von Antrumschleimhaut zum
Plattenepithel. Biopsie aus dem Rand des »cervical inlet patch« in Abbildung 5

Beobachtung bei eineiigen Zwillingen berichten:
Wegen eines schweren gastrodsophagealen Re-
fluxes und hyperplastischen Kardiapolypen an
identischer Stelle bei beiden Knaben fiihrte ich
eine Kontrollendoskopie durch. Ich musste fest-
stellen, dass ich bei dem einen Zwilling einen
»cervical inlet patch« in der Erstendoskopie
ibersehen hatte ( Abb. 5). Der andere Zwilling
hat sicher keine heterotope Magenschleimhaut
im Osophagus.

Ahnlich wie bei Erwachsenen ist etwa die Half-
te der Kinder mit »cervical inlet patch« asym-
ptomatisch. Wiederum ca. % der Kinder haben
Beschwerden, die sich auf heterotope Magen-
schleimhaut zuriickfiihren lassen [16] und es
kann Magensduresekretion in der Zweikanal-pH-
Metrie nachgewiesen werden [28].

Viele Fallberichte oder retrospektive Auswer-
tungen finden besonders Stridor, Husten und
andere respiratorische Beschwerden bei Kindern
mit »cervical inlet patch« [29]. Heiserkeit und
Laryngospasmen kann ein Symptom sein [30].

Hauptsédchlich wurde wegen Osophagusfehlbil-
dungen (Osophagusatresie), gastrodsophagea-
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Abb. 13 | Antrumschleimhautheterotopie mit Quetsch-
effekten, Biopsie aus dem »cervical inlet patch« des
Patienten in Abbildung 7. PAS-Fdrbung, x200

lem Reflux mit bronchobstruktiven Beschwerden
oder feststeckenden Fremdkdrpern endoskopiert
und heterotope Magenschleimhaut gefunden
[28].

Unklar bleibt, wie viele Kinder unter dem Ver-

dacht funktioneller oder psychischer Schluck-
storungen behandelt werden und eigentlich
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Typ Beschreibung Symptome wie oft?
I asymptomatisch keine ~50%
I symptomatisch z.B. laryngopharyngealer Reflux ~ 40%
111 symptomatisch + gutartige Komplikationen*  Striktur, Web, Fistel, Blutung selten
v intraepitheliale Dysplasie keine selten
v maligne Transformation keine Dysphagie Raritdt

*gutartige Komplikationen: Striktur, Segel (Web), Blutung, Fistel, Perforation, hyperplastischer Polyp [10]

Tab. 1 | Klinische Klassifikation heterotoper Magenschleimhaut des zervikalen Osophagus

Saureabhdngig
laryngopharyngealer GOR
Globus-Gefiihl

atypische Refluxsymptome
Regurgitation

Sodbrennen (retrosternal)

Atemwege

chronischer Reizhusten
anhaltende Heiserkeit
rezidivierende Halsschmerzen
rezidivierende Otalgien

atypisches Asthma

Tab. 2 | Beschwerden bei Erwachsenen (»cervical inlet patch«)

Saureabhangig
Regurgitation
Globus-Gefiihl
laryngopharyngealer GOR

plotzlicher Kindstod/ALTE*

Atemwege

Stridor

chronische Bronchoobstruktion
Laryngospasmus

chronischer Tic-Husten

*ALTE = apparent life-threatening events

Raumforderung/Entziindung
Schluckbeschwerden

Dysphagie

Regurgitation

Hamatemesis (Polyp, Ulkus)

Druck im oberen Osophagus

Raumforderung
Schluckbeschwerden
feststeckende Fremdkdrper
Striktur

Essstorung/Angst vorm Essen

Tab. 3 | Beschwerden bei Kindern und Magenschleimhaut-Heterotopie im zervikalen Osophagus

einen »cervical inlet patch« als Ursache haben

(' Tab. 3).

Allgemein bestimmen GroRe, Form (polypds

terotopien, deren Entziindungsgrad sowie die

Art der Schleimhaut und deren Sekretionspro-
dukte (Gastrin [31]) die Schwere der Beschwer-

den [11, 32].

oder flachig eingesunken) und Anzahl der He-
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Abb. 14 | Antrumschleimhautheterotopie des zervikalen Osophagus zu Abb. 19 (a: HE x50, b: PAS x50, ¢ HE x100).
Makroskopisch multiple subepitheliale patches, histologisch Antrumschleimhaut und unverhorntes Plattenepithel des
Osophagus im Bereich des Haupt-Patches, sowie eine weitere Magenschleimhautinsel im Plattenepithel

Abb. 15 | Patient aus Abb. 3 mit Filippi-Syndrom und typischem »cervical inlet patch« vor (a, b) und nach c) Entfer-
nung durch Biopsien

Eine Entziindung im Bereich des »cervical inlet aus dem Patch-Gewebe [9]. Der »cervical in-
patch« ist stets vorhanden [12]. Es kommt zu let patch« ist Basis fiir das proximale Adeno-
schwerwiegenden Komplikation, von »Blutung karzinom des Osophagus [34]. Die Siure- und
aus dem Patch« iiber Fistelbildung [33] bis Pepsinproduktion kann zu lokaler Entziindung,
letztlich zur Entwicklung eines Adenokarzinoms VergroRBerung von Lymphknoten [26], Gewebe-
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Abb. 16 | Multiple Inseln heterotoper Magenschleimhaut im gesamten Osophagus: a1, a2, a3: 6 Monate alter weib-
licher Sdugling mit Deletion 18q- (De-Grouchy-artiges Syndrom). Dazu gehéren und finden wir bei diesem Mddchen:
FiifRe: KlumpfiiSe, Herz: Mitralinsuffizienz, Z.n. VSD, Schddel: kraniofaziale Dysmorphie, Ohr: Schwerhérigkeit, GIT:
grof3e Hiatushernie mit schwerstem gastrodsophagealen Pendelreflux, GIT: ektope Magenschleimhaut im gesamten
Osophagus; b), c) Versdung mittels APC in zwei Sitzungen im Alter von 9 und 10 Monaten; d) Kontrolle im Alter von
13 Monaten. Im Verlauf war keine weitere APC-Anwendung nétig. Die Magenschleimhaut-Heterotopien haben sich
zuriickgebildet (Abb. 17)

proliferation unter Ausbildung hyperplastischer
Polypen sowie Malignomen [35], Narben [36]
und Segelbildung fiihren [37]. Ulzera im »cer-
vical inlet patch« konnen eine Osophagusperfo-
ration auslosen [38]. Bei zirkuldr angeordneter
heterotoper Magenschleimhaut kann sich iber
Jahre eine relevante Stenose entwickeln [39]
und eine Bougierung erfordern.

Nach heterotoper Magenschleimhaut suchen

sollte man stets bei Globus- und Fremdkorper-
gefiihl, Halsbrennen und Heiserkeit [40]. Bei der
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Abklarung der Dysphagie und des gastrodsopha-
gealen Reflux muss der »cervical inlet patch«
immer bedacht werden.

Behandlung

Wichtig ist im Zusammenhang mit den Be-
schwerden die Frage nach einer Behandlung.
Es liegt nahe, eine Wirkung durch PPI zu vermu-
ten, die eine potenzielle Magensduresekretion
durch die Heterotopie unterbinden. Nun ent-
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Abb. 17 | Gleiche Patientin mit Deletion 18- wie in Abb. 16. Anlésslich einer festsitzenden Miinze im oberen Osopha-
gus Kontrollendoskopie im Alter von 7 Jahren und nur geringe Residuen der Heterotopien

halten die Magenschleimhautinseln nicht immer
Belegzellen oder sind oft Misch-Metaplasien aus
intestinaler und gastraler Mukosa, Kardia-, Kor-
pus-, Antrum- und prapylorischer Schleimhaut.
Deshalb oder aus anderen Griinden konnte kei-
ne generelle Wirkung einer PPI-Behandlung bei
Magenschleimhaut-Heterotopie nachgewiesen
werden [16]. Ein Versuch ist immer angebracht,
insbesondere dann, wenn ein gastrodsophage-
aler Saurereflux assoziiert ist und Halsbren-
nen bzw. Globusgefiihl bestehen [40, 41, 58].
Bei kleinen Heterotopien gelingt die Abtra-
gung durch eine oder mehrere Zangenbiopsien
(' Abb. 15).

Die Behandlung der Wahl ist die Ablation, also
eine Zerstorung der heterotopen Schleimhaut
durch ein geeignetes Verfahren [10]. Ziel ist die
irreversible Schadigung der atypischen Mukosa
ohne Schadigung tieferer Schichten und das
reaktive Uberwachsen durch ortsstindiges Plat-
tenepithel. Hier bietet sich die APC (Argon-Plas-
ma-Koagulation) als ein Verfahren mit geringen
Eindringtiefe und begrenzter Einwirkfliche an
[42] (© Abb. 18).

Die APC ist bei Kindern ein etabliertes Verfahren
ohne besondere Risiken [23]. Mit APC-Ablation
wird auch bei Kindern und Jugendlichen eine
anhaltende Beschwerdefreiheit erreicht [16]
(~ Abb. 16, =~ Abb. 17).
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Praktisch problematisch bei Kindern kann die
Nihe zum oberen Osophagussphinkter sein.
Dann ist die Endoskoplage instabil. Die Fixation
des Endoskops durch eine Hilfsperson ist hier
sinnvoll. Das Benutzen einer transparenten Kap-
pe auf dem Endoskop erleichtert die APC-Abla-
tion im Normalfall und verhindert akzidentielles
»Beamen« gesunder Schleimhaut.

Bei Kindern und Jugendlichen sind die raumli-
chen Bedingungen oft so eng, dass ich auf die
Kappe verzichte. Mehr als 1/3 der Zirkumferenz
sollte nicht in einer Sitzung bearbeitet werden.

Nebenbei: Spezielle Techniken wie die APC
sollten nur zur Anwendung kommen, wenn die
Abteilung mit dem Umgang vertraut ist. Das
bedeutet auch den Einsatz geeigneter Endo-
skope (Arbeitskanal). Es reicht nicht, wenn der
Untersucher es kann, es muss auch das Team
konnen und hdufig machen (der Kinder- und
Jugend-Gastroenterologe kann das als Partner
in der interdisziplindren Endoskopie fiir die APC
erwarten).

Bei ausgedehnten Magenschleimhaut-Heteroto-
pien besteht das Risiko von Narben und Striktu-
ren. Hier kann die Radiofrequenzablation (RFA)
sinnvoll sein [43]. Ich personlich habe mit der
RFA keine Erfahrung. Es sind die Ergebnisse kli-
nischer Studien mit »BARRX TM« - RFA gegen
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Abb. 18 | Vulkanférmige Magenschleimhaut-Heterotopie aus Abb. 6. Der 15-jihrige Junge mit ausgeprégter Ubelkeit
und Sodbrennen (besonders nachts) wird unter PPI beschwerdefrei. Allerdings bekommt er von Omeprazol® starke
Kopfschmerzen und unter Pantoprazol® Halluzinationen. Deshalb Entscheidung zur endoskopischen Ablation. Diese

erfolgt am giinstigsten ohne Kappe, weil im zervikalen Osophagus wenig Platz ist. Man verwendet die Kugelsonde, die
eine seitliche Abgabe des Argon-Stromes ermdglicht und eine niedrige Energie. In diesem Falle waren 25 W (3 x hinter-
einander angewendet) ausreichend. Der Eingriff erfolgt in Sedierung, ambulant und dauert wenige Minuten. Seither ist

der Knabe beschwerdefrei und schldft gut

Sham-Mangver abzuwarten. Eine Ubertragung
der Erkenntnisse auf den »cervical inlet patch«
und auf Kinder wird schwierig. Oft sind die Ge-
rdtschaften fiir die Verhdltnisse bei Kindern zu
groR.

Was man bei asymptomatischem, subepi-
thelialem »cervical inlet patch« tun soll, ist
schwierig. Man kann die oft kleinen Areale
per Zangenbiopsie entfernen (Histologie) und
deren Karzinogenese verhindern (Praventi-
on) oder man kann sie belassen (Ignorieren)
( Abb. 19).
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Besonderheiten

Der »cervical inlet patch« kann der Ort einer
Helicobacter-pylori-Infektion sein (= Abb. 20)
[44]. Eine polnische Arbeitsgruppe fand in 73 %
der »cervical inlet patches« eine Besiedlung mit
Helicobacter pylori [45]. Eine besondere Disposi-
tion besteht bei Helicobacter-pylori-Gastritis mit
gastrodsophagealem Reflux und Antrumschleim-
haut in der Heterotopie [46].

Entweder ist die Heterotopie Ort der Primdrin-
fektion - hier persistiert und streut Helicobacter
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Abb. 19 | Zwei Knaben mit subepithelial gelegener heterotoper Schleimhaut

Abb. 20 | Multiple kleine heterotope Magenschleimhautinseln im zervikalen Osophagus bei einem 16 Jahre alten
Patienten mit Helicobacter-pylori-Infektion. Die heterotope Magenschleimhaut zeigt histologisch eine Helicobacter-
pylori-Besiedlung. Eine Resistenztestung wurde leider nicht aus diesem Material durchgefiihrt. Auch die Kardia war
hochgradig mit Helicobacter pylori besiedelt. Eine Kontrolle nach Eradikationstherapie war nicht méglich

pylori immer wieder (= antegrade Infektion);
oder es kommt zu rezidivierenden Refluxen mit
retrograder Reinfektion bzw. Ping-Pong-Infekti-
onen zwischen »cervical inlet patch« und Magen.

Es ist davon auszugehen, dass auch unterschied-
liche Stamme mit differenter Virulenz und An-
tibiotikasensibilitat siedeln [47]. So kann he-
terotope Magenschleimhaut im Osophagus eine
Helicobacter-pylori-Infektion unterhalten und
erhebliche bzw. atypische Beschwerden auslo-
sen ( Abb. 20).
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Der natiirliche Verlauf einer Helicobacter-pylori-
Besiedlung der Heterotopie fiihrt zu peptischen
Ulzera, Metaplasien, Dysplasien und Neoplasien
bis zum assoziierten Adenokarzinom [48].

Inwieweit ein Zusammenhang zwischen Bar-
rett-Schleimhaut und »cervical inlet patch«
besteht, wird intensiv diskutiert [49, 50] und
wdre nach der Embryologie eine logische Folge
[51]. Tang fand unter 20 Patienten mit »cervical
inlet patch« 4x Barrett-Schleimhaut [12] - das
sind 20%. In der Untersuchung von Yiiksel wa-
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Abb. 21 | Heterotope Magenschleimhaut direkt unter dem oberen (sophagussphinkter, im Normallicht kaum zu
erkennen, im NBI-Modus typisch mit Randwall bei einem 14 Jahre alten Mddchen mit Zéliakie zur Diagnosestellung.
Hauptprobleme sind Oberbauchschmerzen und néchtliches Erbrechen (Nachweis und Behandlung einer Helicobacter-
pylori-Infektion). Die Biopsie verfehlt die Heterotopie wegen ungiinstiger Position direkt am 00S = geringgradige
Entziindung des Plattenepithels. (Fotos um 90° gedreht)

Abb. 22 | 2 Jahre alter Knabe, Diagnostik wegen Malabsorption, Minderwuchs, Stuhlentleerungsstdrung, Neutropenie,
totalem IgA1- und IgA2-Defizit, Vitamin-B12-Mangel. Es fanden sich u. a. eine Zéliakie und ein »cervical inlet patch«.
Beim kleinen Kind sieht man den patch bei der initialen Passage des o0S nie. Die heterotope Magenschleimhaut des
zervikalen Osophagus ist nur im Riickzug zu finden. Beim intubierten Kleinkind kann auch das schwierig sein
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?/3
Abb. Alter Beschwerden bacter

2 M 14 Zahnarzt: Zahnschmelzdysplasie nein
GOR? Verdacht Filippi-Syndrom

3 M5 Sod, GOR (nachts) nein
4 M5 U, E, GOR, Obs nein
hyperplastischer Kardiapolyp

5¢9  M15 U, E, Sod (nachts) nein
6 M 14  U,E (nachts), CED? nein
7 M 17 Halsbrennen, M. Crohn nein
8 M 11 E niichtern, SE nein
11+12 W 6/12 Deletion 18g-, E massiv nein
13 M9 U, E, BS, Fieberschiibe nein
13 M 6 U, E, Obs, Husten ja

14 M 16 U, Inappetenz ja

15 W 10 0Obs, juveniles Rheuma nein

16 W2 SSt seit Sgl.Alter, Minderwuchs, nein
Horminderung, Koprostase

17 W 10 Anfallsweise E, Sod, Hab nein
18 W11 Dysphagie nein
19 W 14 Obs, ndchtliches E, Z ja

20 M2 Z, D, Minderwuchs nein

Helico- Art der heterotopen

i ?
Schleimhaut Therapie Barrett?
Korpusschleimhaut PPI ja, fbBS
nicht biopsiert PPI nein
Antrumschleimhaut PPI nein

Korpusschleimhaut PPI: KS, HAL, APC: bdf nein

nnb Magenschleim- PPI nein
haut
nicht biopsiert PPI nein

Antrumschleimhaut PPI, OD: Plan: APC nein

Korpusschleimhaut PPI, H2B, APC

nicht biopsiert keine nein
nicht biopsiert HPETs, PPI ja, fbBS
Antrumschleimhaut HPETs, PPI nein
Antrum- und PPI ja, fbBS

Korpusschleimhaut

Antrum- und PPI nein
Korpusschleimhaut

Antrum- und PPI nein
Korpusschleimhaut

keine, Duplikatur Operation nein
nicht erfasst HPETs, PPI, glutenfrei ja
Antrum- und Entfernung, glutenfrei ja

Korpusschleimhaut

W: weiblich, M: mannlich, APC: Argonplasmakoagulation, bdf: beschwerdefrei, BS: Bauchschmerzen, CED: chronisch-ent-
ziindliche Darmerkrankung, E: Erbrechen, fbBS: Fokal beginnende Barrett-Schleimhaut, GOR: gastrodsophagealer Reflux,
H2B: H2-Antagnisten, Hab: Halsbrennen, HAL: Halluzinationen, HPET: Helicobacter-pylori-Eradikationstherapie, Hu:
Husten, KS: Kopfschmerzen, Obs: Oberbauchschmerzen, 0D: Ondansetron, PPI: Protonenpumpenhemmer, RG: Refluxdso-
phagitis, s: sequenziell, SE: selektive Erndhrung, SISt: Schluckstorung, Sod: Sodbrennen, U: Ubelkeit, Z: Zéliakie

Tab. 4 | vorgestellte Patienten

ren es 3,6% bei »cervical inlet patch« (6 von
171 Patienten) versus 0,5 % der nicht «cervical
inlet patch«-Gruppe (46 von 9266 Patienten)
[19]. Manometrisch gesichert ist eine auffallige
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Funktion des unteren Osophagussphinkters bei
»cervical inlet patch« [5]. Heterotope Magen-
schleimhaut macht nicht am oberen Osophagus-
sphinkter halt. Es gibt diese iiberall, auch z.B.
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im Hypopharynx, was es besonders bei Sdugling
und Kleinkindern mit Stridor zu beachten gilt
[27]. Biopsie und Entfernung sind bei sedierten
Kind in Larynxndhe nicht mdglich. Das ist ein
Fall fiir die HNO-Kollegen.

Potenziell gibt es eine Koinzidenz mit Duplikati-
onszysten der aus dem Vorderdarm entstandenen
Hohlorgane wie Hypopharynx und Osophagus
[52, 59]. Die Ausbildung von Zysten mit hetero-
toper Magenschleimhaut ( * Abb. 2) wurde schon
1905 von Lubarsch [54] berichtet und kann dif-
ferenzialdiagnostisch schwierig sein (Endosono-
grafie ist erforderlich).

Fazit fiir die Praxis

Zusammenfassend besteht die klinische Bedeu-
tung heterotoper Magenschleimhaut im oberen
Osophagus in Beschwerden wie Globusgefiihl und
gestortem Schluckakt. Die Rome-IV-Kriterien fiir
Dysphagie wurden dahin gehend gedndert, dass bei
Erwachsenen mit Globusgefiihl der Ausschluss einer
Magenschleimhaut-Heterotopie gefordert wird.

Nach meinem Empfinden gilt dies auch fiir das
Kindesalter und insbesondere bei Schluckpro-
blemen im Rahmen von (noch nicht ganz klaren)
Gendefekten und Syndromen. Deshalb sollte bei
Sduglingen mit Stridor und Schluckproblemen
sowie bei Kindern vor einer psychologischen
Betreuung eine diagnostische Endoskopie zum
Ausschluss eines »cervical inlet patch« erfolgen.

Der Weg zum Erfolg in dieser Sache bedarf konti-
nuierlicher praktischer endoskopischer Tatigkeit
bei Kindern und Jugendlichen sowie selektiver
Aufmerksamkeit und Nutzung des NBI. Hat man
einmal selbst einen »cervical inlet patch« ent-
deckt, folgt eine »personliche diagnostische Epi-
demie« und einem wird klar, was man alles so
taglich tbersieht (* Abb. 21, = Abb. 22).

Zusammenfassung

Der »cervical inlet patch« ist die am haufigs-
ten {bersehene polypdse Veranderung im Gast-
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rointestinaltrakt, weil sie sich direkt unter dem
oberen Osophagussphinkter befindet. Fiir Kinder
existieren nur einzelne Fallberichte oder Kleinse-
rien, obwohl die Verdnderung angeboren ist. Der
Artikel berichtet exemplarisch iiber 16 Patienten
aus den letzten 4 Jahren, die jiinger als 18 Jah-
re alt sind - d. h. bei etwa 800 unselektierten,
auswertbaren oberen Endoskopien sind das 2%
(' Tab. 4).

Die klinische Bedeutung besteht in Beschwerden
wie Globusgefiihl und gestortem Schluckakt. Die
Rome-IV-Kriterien fiir Dysphagie wurden dahin
gehend gedndert, dass bei Erwachsenen mit Glo-
busgefiihl der Ausschluss einer Magenschleim-
haut-Heterotopie gefordert wird. Das sollte auch
fiir das Kindesalter insbesondere bei Sduglingen
mit Stridor und Schluckproblemen und bei Kin-
dern vor einer psychologischen Betreuung we-
gen Ubelkeit, Erbrechen und Fremdkodrpergefiihl
gelten.

Nachtrag: Historisches oder die
Schaffer'schen Magenschleimhautinseln
und Dr. Schridde

Schwalbe schreibt 1903 in einem bemerkens-
werten Aufsatz, der 1905 erscheint: »Im Jahre
1897 lenkte J. Schaffer in einem Vortrage >Uber
die Driisen der menschlichen Speiseréhre< (...)
die Aufmerksamkeit auf eine bestimmte Driisen-
art im oberen Abschnitte der Speiseréhre, die
er wegen ihrer Ahnlichkeit mit den Driisen der
Kardiaregion als obere Kardiadriisen bezeichne-
te.« Und weiter zitiert Schwalbe Schaffer: »Ihr
Sitz schwankte zwischen dem Ringknorpel und
dem 4.-5. Trachealring (...). Ich (Schaffer)
habe diese Driisen (...) in der Mehrzahl der un-
tersuchten Fille gefunden und (...) nicht nur bei
Erwachsenen (...), sondern auch bereits bei ei-
nem dreimonatigen Embryo (...). (...) und man
den Eindruck gewinnt, als sei in den Oesophagus
ein Stiick Magenschleimhaut eingepflanzt« [55].

Meines Erachtens muss Schaffer als der Erstbe-
schreiber des »cervical inlet patch« im heutigen
Sinne angesehen werden [17]. Schwalbe gebiihrt
die Ehre der richtigen Bewertung:
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»1. Die Schafferschen Kardiadriisen und Magen-
schleimhautinseln im oberen Drittel der Speise-
réhre sind zwar hdufige, aber keineswegs regel-
mdfSige, normale Befunde.

2. Sie sind aller Wahrscheinlichkeit nach von Res-
ten des primdren endodermalen Darmepithelroh-
res abzuleiten.

3. Die Magenschleimhautinseln fiihren ein selbst-
stdndiges, vom Leben in der Nachbarschaft unab-
héingiges Dasein und sind imstande, die gleichen
pathologischen Verdnderungen einzugehen wie
die Schleimhaut des Magens.« [55].

Nicht unerwdhnt bleiben miissen die Untersu-
chungen von Schridde, ein wichtiger Schritt
zur Aufklarung der Pathogenese und klinischen
Einordnung epithelialer Heterotopien in der
Halsspeiserdhre [14, 18, 56] (siehe auch [54]).

Schneider T, Friese M:

Heterotopic gastric mucosa in the
cervical or proximal oesophagus
(»cervical inlet patch«) from the view
point of the pediatric gastroenterologist

Summary: The cervical inlet patch is the most
missed polypoid lesion in the gastro-intestinal
tract, because it is located just below the upper
oesophageal sphincter. Pediatric data are still
limited; instead, it is a congenital anomaly and
exists from birth. There are only case reports
and small retrospective studies. I will report
exemplarily about 16 patients seen in the last 4
years. All are 17 years old or younger. I have done
about 800 unselected upper endoscopies in this
time and it means 2% of the evaluable procedures.

It is important in practice when swallowing
disorders occur, particularly chronic globus
sensation. This has led to a change in the
Rome 1V criteria for globus management, with
emphasis on ruling out the condition. The same
should count for children, especially infants
with stridor and swallowing problems and older
kids before psychological treatment of nausea,
vomiting and foreign body sensation.
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Keywords: children — endoscopy — »cervical inlet
patch« — heterotopic gastric mucosa — NBI —
APC - globus sensation — swallowing disorder —
dysphagia — esophageal benign polyp
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