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Ziele, Fragestellungen:  
Ziele der Untersuchung sind:  

1. Aktualisierte Erhebung der Inzidenz der Neonatalen und Säuglingscholestase und 
deren Ätiologie 

2. Erstellung einer durch Daten validierten Stufendiagnostik und zeitliche Optimierung 
des Ablaufs (Diagnostischer Algorithmus)  

3. Überprüfung der Leitlinienadhärenz [1]  
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Hintergrund:  
Der Ausdruck „Neonatale“ oder besser Säuglingscholestase beschreibt eine konjugierte 
Hyperbilirubinämie bei Säuglingen bis zu einem korrigierten Alter von ca. 4 Lebensmonaten 
[1]. Suggestiv hierfür ist ein über den 14. Lebenstag (bei voll gestillten Neugeborenen 21. 
Lebenstag) hinaus gehender Ikterus prolongatus oder andere Symptome, wie z.B. 

acholische Stühle. Im Falle dessen sollte eine Bestimmung des Gesamtbilirubins sowie des 
direkten Bilirubins erfolgen [1]. Pathologisch ist hierbei ein Wert des konjugierten Bilirubins 
von >1mg/dl (entsprechend >17µmol/l).  
Differentialdiagnostisch kommen ätiologisch zahlreiche Entitäten in Frage. Die häufigste 
Ursache der Säuglingscholestase weltweit ist die extrahepatische Gallengangatresie (20-
41 % der Fälle, [1,2]). Die Diagnosestellung erfordert eine umfassende und rasche 
Diagnostik, da hier die operative Therapie (Hepatoportoenterostomie nach Kasai [3]) 
zeitkritisch ist. 

 
 
Relevanz für Versorgung und Forschung: 
Laut Studiendaten [1,2] bleiben bis zu 24 Prozent der Fälle von neonataler und 
Säuglingscholestase unklar in ihrer Ätiologie. Hier ist eine Erfassung der durchgeführten 
Diagnostik und der entsprechenden Ergebnisse sinnvoll, da die Daten über 10 Jahre alt sind 
und in den letzten Jahren relevante neue diagnostische Möglichkeiten – u.a. niederschwellig 
die molekulargenetische Diagnostik – hinzugekommen sind. Damit wird möglicherweise der 
Prozentsatz unklarer Ursachen reduziert.  
Außerdem kann mit dieser Studie der diagnostische Algorithmus und Leitlinienadhärenz der 
neonatalen und Säuglingscholestase sowohl zeitlich als auch inhaltlich überprüft und ggf. 
optimiert werden. Hieraus ergeben sich relevante Aspekte für die Versorgungsforschung. 
Über dies hinaus werden die Daten einen wertvollen Beitrag zur S2k-Leitlinie Cholestase 
im Neugeborenenalter [1] liefern, die aktuell abgelaufen ist und in den kommenden Jahren 
eine Aktualisierung erfährt. 

 
 
Falldefinition: 
Eingeschlossen werden sollten Säuglinge im Alter von 14 bis 90 Tagen, die aufgrund 
einer konjugierten Hyperbilirubinämie >1mg/dl (= 17µmol/l) aufgenommen werden. 
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