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Abkiirzungsverzeichnis

AFP Alpha-Fetoprotein

ANS Atemnotsyndrom

ASD Atriumseptumdefekt

AZ Allgemeinzustand

BMI Body Mass Index

BWS Beckwith-Wiedemann-Syndrom
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EUG Extrauteringraviditét
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ICD International Classification of Diseases
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opP Operation

P. Perzentile

PEG Perkutane Endoskopische Gastrostomie
PTFE Polytetrafluorethylen

RDS Respiratory Distress Syndrome

SSL Scheitel-SteiB3-Lange

SSW Schwangerschaftswoche

T. Tag

U Kinderfriiherkennungsuntersuchung
VSD Ventrikelseptumdefekt

Z.n. Zustand nach

ZNS Zentrales Nervensystem






1. Einleitung

1.1 Inzidenz und Definition von Bauchwanddefekten

Kongenitale Bauchwanddefekte sind dramatische und eindrucksvolle Fehlbildungen der
vorderen Bauchwand. Die Inzidenz fiir einen kongenitalen Bauchwanddefekt liegt bei
ca. 1 auf 4000-6000 Neugeborene. Neben der selten vorkommenden Blasenextrophie
mit einer Inzidenz von 1 auf 50000 Neugeborene, treten am hdufigsten die Gastroschisis
und die Omphalocele auf [1].

Bei der Gastroschisis (Abb.1) handelt es sich um einen typischerweise rechtsparaumbi-
likalen, angeborenen Spalt der Bauchwand mit Eventeration groer Anteile von Diinn-
und Dickdarm. Es kdnnen auch Magenanteile, die Harnblase und bei Midchen die Ova-
rien, bei Jungen die Hoden, mitbetroffen sein. Ein Bruchsack existiert nicht. Die Nabel-
schnur inseriert normal und ist nicht mit in den Defekt einbezogen [2]. Die Inzidenz der

Gastroschisis wird mit 1 auf 10000 Neugeborene angegeben [3].

Abbildung 1 Klinisches Bild einer Gastroschisis. Im Hintergrund ist der zu Transportzwecken
angelegte, durchsichtige Intestinalbeutel zu sehen.

Unter Omphalocele (Abb. 2a u. b) wird eine Hemmungsmissbildung verstanden, bei der
Bauchorgane in einen Bruchsack auBlerhalb der Abdominalhdhle prolabieren. Der
Bruchsack besteht innen aus Peritoneum, aullen aus Amnion und Whartonscher Sulze

dazwischen, ein Hautiiberzug fehlt. Die Nabelschnur inseriert an der Spitze des Ompha-



locelensacks. Meist liegen grofle Anteile des Diinndarms, aber auch des Dickdarms und

Teile der Leber im Omphalocelensack [2]. Die Omphalocele kommt bei 1 auf 4000-
7000 Neugeborene vor [3].

Bauchwand

Darmschlingen

Nabelschnur

.

Abbildung 2 a) Omphalo-cele - b) Omphalocele, schematisch [aus 4]

1.2 Embryologie

1.2.1 Gastroschisis

Beziiglich der Entstehung der Gastroschisis gibt es unterschiedliche Theorien. Zwei
mdgliche Ursachen hingen mit der GefdBentwicklung des Feten zusammen:

Die rechte Nabelschnurvene bildet sich physiologischerweise zwischen dem 28. und 32.
Tag der Embryonalentwicklung zurilick. Geschieht dies jedoch bevor sich ein Kollate-
ralkreislauf gebildet hat, kommt es zu einer Ischimie und Nekrose des Mesoderms und
Ektoderms, woraus letztendlich der Bauchwanddefekt resultiert. Ebenso fiihrt eine Dis-
ruption der Arteria omphalomesenterica zu einer rechtsseitigen paraumbilikalen Isché-
mie, was den klassischen paramedianen Defekt der Gastroschisis hervorruft. Eine wei-
tere Theorie besagt, dass die Gastroschisis aus einer in utero rupturierten Omphalocele

hervorgeht [5].



1.2.2 Omphalocele

Im Rahmen der Entwicklung des unteren Bauchsitus kommt es zu einem raschen Léan-
genwachstum des Darmrohres. Dies fiihrt zur Bildung der sogenannten ,,Nabelschleife®,
die einen kranialen und einen kaudalen Schenkel besitzt und am Scheitelpunkt durch
den diinnen Dottergang mit dem Dottersack verbunden ist. Im Verlauf der weiteren
Entwicklung treten im Bereich des kranialen Schenkels durch vermehrtes Léngen-
wachstum zahlreiche Darmschlingen auf. Auch die Leber vergroBert sich in dieser Peri-
ode enorm. Die Leibeshohle wird infolgedessen voriibergehend zu eng, um alle Darm-
schlingen aufzunehmen. In der 6. Entwicklungswoche treten deshalb die Darmschlingen
in das extraembryonale Zolom der Nabelschnur iiber. Es resultiert ein physiologischer
Nabelbruch (Abb. 3), der sonographisch zwischen der 9. und 11. Woche post menstrua-
tionem gesehen werden kann. Gegen Ende des 3. Monats, mit einer SSL von etwa 40
mm, ziehen sich die Darmschlingen aus dem physiologischen Nabelbruch wieder in die
Leibeshohle zuriick. Unterbleibt diese Riickverlagerung des Diinndarmpaketes in die

Bauchhdhle, spricht man nach der 12. SSW von einer Omphalocele [4, 6].

Leber Zwerchfeli Osophagus

Lig. falciforme
Omentum minus

Gallenblase

Magen

Duodenum

Dottergang ) N, Colon descendens

Ailantois Diinndarmschlingen

Kloakenmembran Rektum

Abbildung 3 Embryologie, Physiologischer Nabelbruch, schematische Darstellung [aus 4]



1.3 Historischer Riickblick

Ein kurzer Riickblick in die Geschichte zeigt, dass die Omphalocele erstmals im Jahr
1634 von dem franzosischen Chirurgen Ambrose Paré beschrieben wurde. Die Gastro-
schisis wurde zum ersten Mal 1733 von Calder erwédhnt. Eine exaktere Unterscheidung
zwischen Gastroschisis und Omphalocele wurde 1953 von Moore und Stokes vorge-
nommen [7-9].

Die erste erfolgreiche operative Korrektur einer Omphalocele wurde 1803 von Hey und
die einer Gastroschisis 1943 von D. E. Watkins berichtet. Obwohl die Operationen z.T.
erfolgreich verliefen, iiberlebten nur wenige Kinder mit diesen Bauchwanddefekten.
1948 berichtete R. E. Gross von mehreren erfolgreich operierten Kindern mit Omphalo-
cele, indem er die Bauchdecke zweizeitig verschloss: Zuerst erfolgte ein primarer Haut-
verschluss liber dem Defekt, was zu einer groen Bauchwandhernie fiihrte, die dann in
einer zweiten Sitzung korrigiert wurde [7-9].

Ab 1960 waren groBBere Erfolge bei der Behandlung der Gastroschisis und Omphalocele
zu verzeichnen, was sich auf drei wesentliche Verbesserungen in der Versorgung der
Kinder zurtickfiihren ldsst: Die Entwicklung einer modernen Beatmung fiir Kinder, die
Einfiihrung der total parenteralen Erndhrung und die von Schuster etablierte ,,Bauchde-
ckenerweiterungsplastik®, die spéter von Allen und Wrenn modifiziert fortgesetzt wur-
de. Neben einem verbesserten Einsatz von Antibiotika und einer weiterentwickelten
Anisthesie fiir Kinder, fiihrten diese drei Faktoren in der Folge zu einer hoheren Uber-

lebensrate fiir Kinder mit angeborenem Bauchwanddefekt [7-9].

1.4 Ziele

Durch die moderne prénatale Diagnostik werden immer mehr Bauchwanddefekte diag-
nostiziert. Nachdem eine solche Diagnose erhoben wurde, stellt sich vor allem bei der
Omphalocele die Frage nach weiteren kongenitalen Begleitfehlbildungen und Chromo-
somenanomalien. Die prinatale Diagnostik gibt somit im Falle einer Gastroschisis oder
Omphalocele die Gelegenheit, liber das weitere Vorgehen zu beraten und zu entschei-
den. Dazu ist eine enge Zusammenarbeit von Geburtshelfern, Neonatologen, Kinderchi-
rurgen und vor allem das Gespriach mit den werdenden Eltern von grofer Bedeutung. Es

muss, je nach Schwere des Befundes und dessen Lebensbedrohlichkeit, iiber die Mog-



lichkeit eines Schwangerschaftsabbruches diskutiert werden. Bei Fortfilhrung der
Schwangerschaft ist iiber die bestmoglichste Vorgehensweise zu beraten, um die
postnatale Morbiditidt und Mortalitdt fiir das Kind zu minimieren. Eine engmaschige
Uberwachung der Schwangerschaft, Zeitpunkt und Art der Geburt, die Therapie des
Defektes, insbesondere die operative Versorgung und die weitere Behandlung stellen
eine grofle Herausforderung dar und werden kontrovers diskutiert. Als therapeutisches
Ziel muss man heute fordern, all diese Faktoren zu optimieren, um ein zufriedenstellen-

des Resultat und eine gute Prognose zu erreichen [10].

2. Offene Fragen

Ziel dieser Arbeit ist es, im Rahmen einer retrospektiven Studie die perinatalen Daten
und den Therapieverlauf aller von 1972 bis 2002 in der Abteilung fiir Kinderchirurgie
der Universititsklinik Wiirzburg behandelten Kinder mit Gastroschisis und Omphaloce-
le zu analysieren. Hierzu wurden die Daten fiir den Zeitraum vom 01.01.1993 bis
31.12.2002 an der kinderchirurgischen Klinik der Universitétsklinik Wiirzburg ermittelt
und anschlieBend mit den bereits vorhandenen Ergebnissen aus ,,Krankheitsverlauf und
Therapie von Kindern mit Gastroschisis und Omphalozele, eine Studie der Jahrginge

1972-1992* [11], sowie der aktuellen Literatur verglichen und diskutiert.



3. Material und Methoden

3.1 Patientengut

Zunichst mussten alle Kinder, die in den Jahren 1993-2002 in der Abteilung fiir Kin-
derchirurgie der Chirurgischen Klinik der Universitdit Wiirzburg wegen Gastroschisis
oder Omphalocele therapiert wurden, ausfindig gemacht werden. Mit Hilfe des Compu-
terarchives der Chirurgischen Klinik wurden anhand der Diagnoseschliissel ICD 9 und
ICD 10 alle Patienten mit Bauchwanddefekt von 1993 bis 2002 ermittelt. Zudem wur-
den die Suchergebnisse mit den Eintrdgen des OP-Buches der Kinderchirurgie Wiirz-
burg verifiziert. Fiir den Zeitraum 1993-2002 konnten dadurch 44 Patienten mit den
genannten Bauchwanddefekten eruiert werden, 33 (75%) mit einer Gastroschisis und 11

(25%) mit einer Omphalocele.

3.2 Datenerfassung

Die Datenerfassung erfolgte anhand der Patientenakten, die in den Archiven der Chirur-
gischen Klinik und der Kinderklinik der Universitit Wiirzburg eingesehen werden
konnten. Aullerdem wurden Patientendaten den Akten der Kinderklinik des Klinikums
Aschaffenburg entnommen.

Zur Erhebung der Daten aus der jeweiligen Krankengeschichte wurde ein Fragebogen
entworfen (sieche auch Anhang).

Des Weiteren wurde zur Nachuntersuchung der Kinder mit Bauchwanddefekten den
behandelnden Haus- und Kinderérzten ein Fragebogen zugesandt, (siche auch Anhang).
Erginzend konnten Daten aus den Akten der Abteilung fiir Kinderchirurgie oder der

Kinderklinik gewonnen werden.

3.3 Materialaufarbeitung und Auswertung

Die gewonnen Informationen wurden in einen Personal Computer in eine von der Pro-
movendin selbst erstellte Maske des Datenverarbeitungsprogrammes Excel eingegeben.
Die mit ja oder nein zu beantwortenden Fragen wurden ausgezihlt und einer prozentua-

len Auswertung unterzogen. Daten wie z.B. Alter der Mutter, Entbindungstermin, Ap-



gar-Score, Korpermalle, Grofle des Bauchwanddefektes, Dauer des stationdren Aufent-
haltes u.a. wurden als Zahlen festgehalten und bestimmten GroBeneinteilungen zuge-
ordnet, bzw. in Gruppen zusammengefasst. Komplexere Angaben zu beispielsweise
Begleitfehlbildungen, postoperativen Komplikationen usw. wurden Uberbegriffen zu-

geordnet und dann ebenso ausgezihlt.

3.4 Probleme bei der Datenerhebung und Auswertung

3.4.1 Archivarbeit

Im Rahmen der Archivarbeit war festzustellen, dass fiir die Studie relevante Daten z.T.
nicht oder nur lickenhaft dokumentiert wurden. Daraus resultiert, dass bei manchen
Patienten wesentliche Befunde fehlen und somit als unbekannt in die Auswertung ein-
gehen. Zudem wurden Angaben zur Schwangerschaftsanamnese erst gegen Ende des
Erfassungszeitraumes einheitlich dokumentiert. In der Anfangszeit waren diesbeziiglich
die Angaben sehr unterschiedlich und unvollstindig.

Bei sechs Kindern, die nach der operativen Versorgung in andere Hauser verlegt wur-
den, war die Akteneinsicht nur eingeschrankt moglich, so dass auch hier Verlaufsdaten

fehlen. Von zwei Kindern waren die Akten bis auf einige wenige Befunde nicht auf-

findbar.

3.4.2 Nachuntersuchung

Zum einem ist hier zu erwihnen, dass vereinzelte Patienten verzogen sind und somit
trotz ldngerer Suche keine aktuelle Adresse bzw. aktuell behandelnder Arzt ausfindig
gemacht werden konnte. Zum anderen wurden die Fragebdgen nicht von allen Haus-
und Kinderdrzten zuriickgesendet oder nur recht knapp und liickenhaft beantwortet.

Dies reduziert somit zusatzlich die Zahl an auswertbaren Daten.

3.4.3 Auswertung
Es ist darauf hinzuweisen, dass bei manchen Punkten der Auswertung (z.B. Punkt 4.4.5)
die Anzahl der einzelnen untersuchten Faktoren hoher als die Gesamtzahl der Patienten

ist, da manche Kinder z.T. mehrere Risikofaktoren haben.



4. Ergebnisse

4.1 Patientengut

4.1.1 Auftreten und Hiufigkeit der Bauchwanddefekte

In der Zeit vom 01.01.1993 bis 31.12.2002 wurden in der Abteilung fiir Kinderchirurgie
der Universititsklinik Wiirzburg 44 Kinder mit Bauchwanddefekten behandelt. Von
diesen 44 Kindern hatten 33 (75%) eine Gastroschisis und 11 (25%) eine Omphalocele.
Der Grofiteil der betroffenen Kinder stammt aus Unterfranken.

An der Universitétsklinik Wiirzburg liegt somit im genannten Beobachtungszeitraum
der durchschnittliche Anteil der Gastroschisis bei 3,3 Fillen pro Jahr, die Omphalocele

trat im Durchschnitt mit 1,1 Betroffenen pro Jahr auf.

Gastroschisis Omphalocele
Jahr _ _
n=33 n=11
1993 6 0
1994 1 2
1995 2 1
1996 1 0
1997 7 2
1998 5 3
1999 1 2
2000 3 0
2001 2 0
2002 5 1

Tabelle 1 Anzahl der Bauchwanddefekte pro Jahr innerhalb des Beobachtungszeitraumes



/

93 94 95 96 97 98 99 00 01 02
Jahrgange

O Gastroschisis @Omphalocele

Diagramm 1 Anzahl der Bauchwanddefekte pro Jahr innerhalb des Beobachtungszeitraumes

4.1.2 Geschlechterverteilung
Bei den 33 Gastroschisis-Patienten waren 15 (45,5%) weiblich und 18 (54,5%) ménn-
lich. Die Geschlechterverteilung der 11 Omphalocele-Kinder lag bei 8 (72,7%) weibli-

chen gegeniiber 3 (27,3%) minnlichen Patienten.

Anzahl

20+

15

Omannlich

10 | B weiblich

Gastroschisis Omphalocele

Diagramm 2 Geschlechterverteilung



4.1.3 Eintrittszeitpunkt in die Kinderchirurgie

Der Aufnahmezeitpunkt der Kinder in die Abteilung fiir Kinderchirurgie ist im Falle der
Gastroschisis bei 32 von 33 (97%) bekannt. Alle 32 Patienten wurden nach einer Pri-
mirversorgung und insofern notwendigen Stabilisierung der Adaptationsvorgénge, un-
mittelbar nach der Geburt aufgenommen. Von den 32 Neugeborenen wurden 3 (9,4%)
aus einem peripheren Krankenhaus am ersten Lebenstag zur weiteren Versorgung in das
Universititsklinikum Wiirzburg verlegt.

Der Eintritt in die Klinik ist bei allen 11 Omphalocelekindern bekannt. Neun von 11
(81,8%) wurden unmittelbar nach der Geburt in die Chirurgische Klinik verlegt. Von
den 3 (27,3%) Babys, die in einer auswirtigen Klinik zur Welt kamen, wurde eines be-
reits am ersten Lebenstag eingewiesen, die anderen beiden wurden jeweils am dritten
bzw. siebten Lebenstag, nach Besserung des postnatalen Allgemeinzustandes, aufge-

nommen.

4.2 Schwangerschaftsanamnese

4.2.1 Alter der Mutter

Das Alter der Miitter der Gastroschisis-Kinder war bei 30 von 33 (90,9%) dokumentiert
und betrdgt im Durchschnitt 24,3 Jahre. Von diesen 30 Miittern waren 6 (20%) jlinger
als 20 Jahre, 15 (50%) der Miitter waren zwischen 20 und 25 Jahre alt, 5 (16,7%) zwi-
schen 26 und 30 Jahre, 3 (10%) lagen zwischen 31 und 35 Jahren und eine Schwangere
(3,3%) war alter als 35 Jahre.

Im Falle der Neugeborenen mit Omphalocele war das Alter aller Miitter ermittelbar und
lag bei durchschnittlich 29,3 Jahren. Hierbei ist anzumerken, dass eine Mutter 15 Jahre
alt war. Unter 20 Jahren waren 2 der 11 (18,2%) Miitter, in der Altersgruppe 20 bis 25
Jahre war eine Mutter (9%) einzustufen, von 26 bis 30 Jahre waren es 3 (27,3%), mit 31

bis 35 Jahren 2 (18,2%) und 3 von 11 (27,3%) waren élter als 35 Jahre.
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Gastroschisis Omphalocele

Altersgruppen =33 n=11
<20 Jahre 6 2
20-25 Jahre 15 1
26-30 Jahre 5 3
31-35 Jahre 3 2
>35 Jahre 1 3
Alter nicht dokumentiert 3 0

Tabelle 2 Alter der Mutter zum Zeitpunkt der Geburt des Kindes

Anzahl
16+

12+

<20 20-25 26-30 31-35 >35 n.d.

Alter in Jahren

O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 3 Alter der Mutter zum Zeitpunkt der Geburt des Kindes

4.2.2 Anzahl der Schwangerschaften

In der Diagnosegruppe der Gastroschisis-Kinder war bei 31 von 33 (93,9%) die Anzahl
der Schwangerschaften dokumentiert. Zum ersten Mal schwanger waren 21 der 31
(67,7%) Miitter. Als Zweitgravida konnten 5 von 31 (16,1%), als Drittgravida 3 (9,7%)
und als Viertgravida 2 (6,5%) ermittelt werden. Bei den beiden Frauen, die zum vierten
Mal schwanger waren, hatte jede zwei vorausgegangene Aborte in ithrer Anamnese.

Im Rahmen der Omphalocele konnte bei allen 11 Miittern die Graviditétszahl erhoben
werden. Drei von diesen 11 (27,3%) konnten als Erstgravida verzeichnet werden, eine
Mutter (9,1%) war zum zweiten Mal schwanger. Als Drittgravida wurden 6 (54,5%)
und als Viertgravida wurde 1 (9,1%) gezéhlt.

11



Von diesen 11 Frauen hatten 6 (54,5%) einen oder mehrere Aborte in ihrer Vorge-
schichte. Vier der 6 (66,7%) werdenden Miitter gaben zwei vorausgegangene Aborte in
der Anamnese an. Bei einem der Aborte handelte es sich um Zwillinge, ein anderer A-

bort ereignete sich bei Z.n. IVF. Je eine Fehlgeburt war bei 2 von 6 (33,3%) dokumen-
tiert.

Gravida Gastrgschisis Ompllalocele
n=33 n=11
I. Gravida 21 3
II. Gravida 5 1
III. Gravida 3 6
IV. Gravida 2 1
nicht dokumentiert 2 0

Tabelle 3 Anzahl der Schwangerschaften

Anzahl
25+

20+

15

10+

5,

0

.G .G .G V.G n.d.
Graviditatszahl

O Gastroschisis W Omphalocele

Diagramm 4 Graviditétszahl
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4.2.3 Schwangerschaftsverlauf mit Komplikationen und Besonderheiten

Der Schwangerschaftsverlauf bei den Miittern mit Gastroschisis-Kindern war bei 30
von 33 (90,9%) bekannt. In 17 von 30 Féllen (56,7%) war der Schwangerschaftsverlauf
unauffillig. Bei 14 der 30 (46,7%) Schwangeren waren einzelne Besonderheiten fest-
gehalten. Kritisch anzumerken bleibt, dass Risikofaktoren und andere Auffélligkeiten
erst in den letzten Jahren des Untersuchungszeitraumes regelmifBig und einheitlich do-
kumentiert wurden.

Folgende Risikofaktoren waren registriert: Vier der 14 (28,6%) Frauen gaben an, an
einer Allergie zu leiden. Dabei wurde zweimal von einer Penicillinallergie, einmal von
einer Pollenallergie und einmal von einer Waschmittelallergie berichtet. Die Medika-
mentenanamnese war in 2 von 14 (14,3%) Fillen positiv. Eine Schwangere mit 1. v.
Drogenabusus wurde zu Beginn ihrer Schwangerschaft mit Codein therapiert. Im Ver-
lauf wurde sie jedoch riickfillig. Des Weiteren war eine Patientin bei bekanntem An-
fallsleiden wihrend der Schwangerschaft mit Valproat eingestellt. In einem Fall (7,1%)
lag ein bekannter Nikotinabusus vor.

Behandlungsbediirftige Erkrankungen gab es bei 3 von 14 (21,4%) Schwangeren. Dabei
wurde einmal die Diagnose eines Harnwegsinfektes gestellt, ein Exanthem unklarer
Genese war bekannt und es gab eine Patientin mit Epilepsie in ihrer Anamnese. Zudem
waren folgende besondere Befunde im Schwangerschaftsverlauf dokumentiert: Auffal-
ligkeiten des Fruchtwassers im Sinne eines Oligohydramnions wurden bei 3 der 14
(21,4%) Graviden festgestellt. Ebenso bei 3 Schwangerschaften wurde eine [UGR (In-
trauterine Growth Retardation) diagnostiziert. Eine Frau war schwanger bei Z.n. EUG
(Extrauteringraviditét).

In der Diagnosegruppe der Omphalocele war der Schwangerschaftsverlauf bei allen 11
Frauen bekannt. Bei 7 von 11 (63,6%) war der Verlauf unauffillig. Risiken waren bei 5
der 11 (45,5%) werdenden Miitter dokumentiert. So war in 2 von 5 (40%) Fillen eine
arterielle Hypertonie bekannt. Zudem standen 2 der 5 (40%) Frauen unter Dauermedika-
tion: Einmal wurde Thyroxin bei Z.n. Thyreoiditis und einmal Carbamazepin bei be-
kannter Epilepsie eingenommen. Aulerdem war bei einer Schwangeren eine Epilepsie
und Neurofibromatose von Recklinghausen bekannt, eine weitere wurde in ihrer Puber-

tdt an einer Aortenisthmusstenose operiert. Aufzufiihren sind noch zwei weitere Beson-
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derheiten: Eine der 5 Schwangerschaften mit Risikofaktoren war Z.n. Hormonbehand-

lung bei primérer Sterilitdt und eine andere mit Z.n. zweimal EUG.

Gastroschisis Omphalocele
n=33 n=11

unauffilliger Verlauf 17 7
therapiebediirftige 3 2
Erkrankungen

arterieller Hypertonus 0 1
Dauermedikation 2 2
Nikotinabusus 1 0
Drogenabusus 1 0
Allergie 4 0
andere Besonderheiten 7 2
nicht dokumentiert 3 0

Tabelle 4 Schwangerschaftsverlauf und anamnestische Risikofaktoren

4.2.4 Familienanamnese
Die Familienanamnese war in keiner der beiden Diagnosegruppen der Bauchwandde-

fekte explizit dokumentiert, so dass sich hier keine Aussage machen lésst.

4.2.5 Prinatale Diagnostik

In der Gruppe der Gastroschisis war in 31 von 33 (93,9%) Fillen dokumentiert, ob eine
prénatale Diagnostik stattgefunden hat. Bei 29 von 31 (93,5%) wurde der Defekt im
Rahmen der Schwangerschaftsvorsorgeuntersuchungen mittels Ultraschall entdeckt.

In der Gruppe der Omphalocele wurde in allen 11 Féllen eine prinatale Diagnostik
durchgefiihrt. Hierbei konnten mit Hilfe der Sonographie 9 dieser 11 (81,8%) Bauch-
wanddefekte diagnostiziert werden. Als invasive MaBBnahmen im Rahmen der prinata-
len Diagnostik wurden Amnio- oder Chordozentesen vorgenommen. Bei den prénatal
bekannten Gastroschisisfillen war lediglich eine durchgefiihrte Amniozentese doku-
mentiert. Diese wies jedoch keinen pathologischen Befund auf.

Bei 6 von 11 (54,5%) Omphalocelefillen wurde eine Chromosomenanalyse gemacht.
Finf der 6 (83,3%) Karyotypisierungen waren unaufféllig. In einem Fall wurde eine

perizentrische Inversion am Chromosom 10 festgestellt, die jedoch zytogenetisch balan-
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ciert war und somit eine maternale Inversion darstellt. Der Chromosomenbefund tritt

damit koinzidentell mit der Omphalocele auf, nicht kausal.

4.3 Geburtsanamnese

4.3.1 Entbindungszeitpunkt

Der Entbindungszeitpunkt war bei 32 von 33 (97%) Geburten mit der Diagnose Gastro-
schisis bekannt und lag im Durchschnitt bei 35,3 SSW, der Median bei 36 SSW. Vor
vollendeter 37. Schwangerschaftswoche, und somit als Frithgeburt, kamen 25 der 32
(78,1%) Babys zur Welt. Einzeln dargestellt, wurde 1 von 32 (3,1%) mit weniger als 33
Gestationswochen geboren, 3 (9,4%) mit 33, 4 (12,5%) mit 34, 7 (21,9%) mit 35 und 10
der 32 (31,2%) mit 36 Gestationswochen. Als reife Neugeborene, also mit abgeschlos-
sener 37. Schwangerschaftswoche, konnten 7 von 32 (21,9%) gezéhlt werden.

Im Fall der Omphalocele war bei allen 11 der Entbindungszeitpunkt bekannt und lag
durchschnittlich bei 35 SSW, der Median ebenso bei 35 SSW. Anzumerken ist hier,
dass ein Kind mit 28 und eines mit 41 Gestationswochen in die Berechnung eingingen.
Zehn von 11 (90,9%) waren als Frithgeborene zu ermitteln. Je 1 der 11 (9,1%) Neuge-
borenen kam mit weniger als 33 und mit 34 Gestationswochen zur Welt. Sechs von 11
(54,5%) wurden mit 35 und 2 (18,2%) mit 36 Wochen entbunden. Eine dieser 11 (9,1%)

Geburten ist in der 41. Schwangerschaftswoche zu verzeichnen.

. . Gastroschisis Omphalocele
Entbindungszeitpunkt =33 =11
<33. SSW 1 1
33. SSW 3 0
34. SSW 4 1
35. SSW 7 6
36. SSW 10 2
37. SSW 7 0
38. SSW 0 0
39. SSW 0 0
40. SSW 0 0
41. SSW 0 1
nicht dokumentiert 1 0

Tabelle 5 Entbindungszeitpunkt
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O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 5 Entbindungszeitpunkt

4.3.2 Entbindungsart

In der Gastroschisis-Gruppe ist bei 32 von 33 (97%) die Entbindungsart bekannt. Eine
der 32 (3,1%) Geburten war ein Spontanpartus auf vaginalem Weg. Hier ist jedoch an-
zumerken, dass der Bauchwanddefekt prénatal nicht diagnostiziert worden war. Bei 31
von 32 (96,9%) Entbindungen ist eine Sectio caesarea durchgefiihrt worden.

Die Indikation zur Sectio caesarea war bei 28 von 31 (90,3%) angegeben. Siebzehn Mal
(60,7%) war die Sectio primdr bei bekannter fetaler Gastroschisis geplant. Sechs Mal
(21,4%) wurde wegen eines pathologischen CTG-Befundes eine Sectio durchgefiihrt,
wobei hier in einem Fall der Bauchwanddefekt primér nicht bekannt war. Die Ursache
vorzeitige unauthaltsame Wehentétigkeit und/oder vorzeitiger Blasensprung war in 4
Féllen (14,3%) angegeben. Aufgrund beginnender oder zunehmender Dilatation der
fetalen Darmschlingen in der Sonographie war in 5 Féllen (17,9%) ein Kaiserschnitt

durchgefiihrt worden.

In der Omphalocele-Gruppe war bei allen die Entbindungsart dokumentiert. Ein Kind
(9,1%) ist bei bekannter Omphalocele vaginal spontan entbunden worden. Zehn der 11
(90,9%) Kinder wurden mittels Sectio caesarea zur Welt gebracht.

Die Indikation zur Sectio caesarea war bei 9 von 10 (90%) Sectios bekannt. So wurde

bei 7 (77,8%) primir wegen fetaler Omphalocele die Indikation gestellt. In den anderen
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beiden Fillen war der Bauchwanddefekt pranatal nicht diagnostiziert: In einem Fall
wurde wegen Geburtsstillstand ein Kaiserschnitt durchgefiihrt, im anderen Fall wegen

medikaments nicht zu beherrschender vorzeitiger Wehentétigkeit.

Entbindungsmodus Gastrfschisis Ompllalocele
n= 33 n=11
vaginal 1 1
Sectio 31 10
nicht dokumentiert 1 0

Tabelle 6 Entbindungsart

4.3.3. Pri- und perinatale Regelwidrigkeiten und Pathologien

Erst in den letzten Jahren des Untersuchungszeitraumes waren Komplikationen und
Besonderheiten in der vorgeburtlichen Phase bzw. unter der Geburt regelméfig und
einheitlich in der Geburtsanamnese dokumentiert.

Im Rahmen der Gastroschisis war in 31 von 33 (93,9%) Fillen dokumentiert, ob Prob-
leme vor und/oder wihrend der Geburt auftraten. Bei 14 von 31 (45,2%) mit bekanntem
Verlauf waren verschiedene Storungen beschrieben. Eine intrauterine Wachstumsretar-
dierung (IUGR) wurde bei 3 (21,4%) Schwangeren festgestellt. Ein pathologisches
CTG trat bei 6 von 14 (42,9%) Entbindungen auf. Fiinf der 14 (35,7%) hatten einen
vorzeitigen Blasensprung und 4 (28,6%) eine vorzeitige Wehentétigkeit.

Bei der Omphalocele war in 10 Fillen (90,9%) bekannt, ob es prid- bzw. perinatale
Komplikationen gab. Die Hélfte der Schwangeren hatte einen vorzeitigen Blasensprung

und/oder vorzeitige Wehen.

4.3.4 Fruchtwasserfarbe

Die Farbe des Fruchtwassers war bei 31 von 33 (93,9%) Geburten mit Gastroschisis
dokumentiert. In 20 (64,5%) Féllen war das Fruchtwasser klar, bei 11 von 31 (35,5%)
griin. Bei allen 11 Geburten mit Omphalocele war die Fruchtwasserfarbe bekannt und

als ,. klar* dokumentiert worden.
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4.4 Postnataler Status des Neugeborenen

4.4.1 Allgemeinzustand und Apgar

Bei den 33 Neugeborenen mit Gastroschisis war von 29 (87,9%) der postnatale Allge-
meinzustand und der Apgar-Score (s. Abb. 4) dokumentiert. Neunzehn dieser 29
(65,5%) Séuglinge befanden sich in einem guten Allgemeinzustand. Bei 8 (27,6%)
wurde der Status als reduziert, bei 2 von 29 (6,9%) als schlecht beschrieben. Nach dem
Apgar-Score erreichten nach einer Minute 12 von 29 (41,4%) 9-10 Punkte, 15 (51,7%)
zwischen 8 und 5 Punkten und 2 (6,9%) lagen unter 5 Punkten. Nach 10 Minuten hatten
26 von 29 (89,7%) einen Wert zwischen 10 und 9 Punkten erreicht. Drei (10,3%) konn-
ten mit 8-5 Punkten bewertet werden. Weniger als 5 Punkte hatte erfreulicherweise kein
Séugling.

Bei den 11 Neugeborenen mit Omphalocele war bei 100% AZ und Apgar-Score doku-
mentiert. Ein guter AZ lag bei 4 von 11 (36,4%) vor. Mit einem reduzierten AZ wurden
5 (45,4%) und mit einem schlechten AZ 2 der 11 (18,2%) Patienten beschrieben. Der 1-
Minuten-Wert beim Apgar lag bei 5 (45,5%) zwischen 9 und 10 und bei 6 (54,5%) zwi-
schen 8 und 5. Der 5-Punktewert wurde von keinem der Sauglinge unterschritten. Zehn
bis 9 Punkte beim 10-Minuten-Wert erhielten 10 von 11 (90,9%) und einer (9,1%) lag

zwischen & und 5 Punkten.

Parameter 0 Punkte 1 Punkt 2 Punkte
Hautcolorit zyanotisch o. blass Akrozyanose 1osig

Puls fehlt <100min >100/min
Reflexe beim keine Grimassieren Schreien

Absaugen
Muskeltonus schlaff trige Flexion aktive Bewegung
Respiration fehlt langsam, unregelmifig regelmiBig,
kréaftiger Schrei

Bestimmung nach 1, 5, 10 Minuten
Bewertung: 10-9 lebensfrisch, 8-5 leichte Depression, <5 schwere Depression

Abbildung 4 Apgar-Score zur Beurteilung von Neugeborenen [aus 12]
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Gastroschisis Omphalocele

Apgar n=33 n=11

10-9 12 5

1 Minute 8-5 15 6
<5 2 0

10-9 22 6

5 Minuten 8-5 6 4
<5 1 1
10-9 26 10

10 Minuten 8-5 3 1
<5 0 0

nicht dokumentiert 4 0

Tabelle 7 Apgar-Score im Rahmen der postnatalen Diagnostik der Sduglinge mit Gastroschisis/
Omphalocele

Anzahl

30
25
20
15
10

; \ = @

0 T T T T T T T T T
9-10 5-8 <5 9-10 5-8 <5 9-10 5-8 <5 n.d.
1 Minute 5 Minuten 10 Minuten

O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 6 Apgar-Score

4.4.2 Korpermafle

Das Korpergewicht, die Korperlinge und der Kopfumfang waren bei 31 der 33 (93,9%)
Neugeborenen mit Gastroschisis dokumentiert. Das durchschnittliche Geburtsgewicht
lag hier bei 2423,4 g, der Median des Geburtsgewichts bei 2440 g, die durchschnittliche
Korperldnge bei Geburt bei 46,3 cm (Median 46 cm) und der durchschnittliche Kopf-
umfang bei 32,2 cm (Median 32,5 cm).
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Bei den 11 Babys mit Omphalocele war das Korpergewicht bei allen bekannt, Korper-
lange und Kopfumfang waren bei 10 von 11 (90,9%) dokumentiert. Das Geburtsgewicht
lag hier im Durchschnitt bei 2568,6 g, der Median bei 2500 g, die Korperldnge im
Durchschnitt bei 47,5 cm (Median 48 cm) und der Kopfumfang bei Geburt im Durch-
schnitt bei 32,5 cm (Median 32,6 cm).

Perzentilenran Gastroschisis Omphalocele
£ n=33 n=11
<3.P. 1 (3,2%) 0
3.-10. P. 3(9,7%) 1 (9,1%)
>10.-50. P. 14 (45,2%) 2 (18,2%)
>50.-90. P. 12 (38,7%) 8 (72,7%)
>90. P. 1 (3,2%) 0
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 0

Tabelle 8 Korpergewicht bei der Geburt

Anzahl

14+
121

oON PO

= o

<3. >3.-10. >10.-50. >50.-90.  >90. n.d.

Perzentilenrang

‘ O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 7 Perzentilenrang des Korpergewichtes bei Geburt
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Gastroschisis Omphalocele

Korperlange n=33 =11

<44cm 4 (12,9%) 1 (10%)
44-45cm 6 (19,4%) 1 (10%)
46-47cm 10 (32,3%) 2 (20%)
48-49cm 10 (32,3%) 3 (30%)
50-51cm 1 (3,1%) 1 (10%)
52-53cm 0 1 (10%)
>53cm 0 1 (10%)

nicht dokumentiert 2 (6,1%) 1 (10%)

Tabelle 9 Korperldnge bei der Geburt

Kopfumfang Gas‘igisacishlsls Omfl)lliallcl)cele
<31lcm 7 (22,6%) 1 (10%)
31-32cm 12 (38,7%) 4 (40%)
33-34cm 12 (38,7%) 3 (30%)
35-36cm 0 2 (20%)
>36cm 0 0
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 1 (10%)

Tabelle 10 Kopfumfang bei der Geburt

4.4.3 Bauchwanddefekt mit Grof3e, Lokalisation und eventrierten Organen

Es konnten bei 32 der 33 (97%) Kinder mit Gastroschisis Daten iiber den Bauchwand-
defekt eruiert werden. Die GroBle des Defektes war leider bei 21 (63,6%) der 33 Fille
nicht dokumentiert worden. Bei 7 der 12 (58,3%) bekannten GroBenangaben war der
Defekt mit < Scm und bei 5 (41,7%) mit > 5cm angegeben. Die Lokalisation war ty-
pisch rechts neben dem Ansatz der Nabelschnur.

Der Diinndarm war bei allen der 32 dokumentierten Gastroschisen eventriert, der Dick-
darm bei 31 (96,9%), bei 13 (40,6%) zusitzlich der Magen. Viermal (12,5%) waren
Darm und Ovarien eventriert. Je einmal (3,1%) waren Darm, Magen und Hoden, Darm
und Hoden sowie Darm, Magen und Harnblase zusammen eventriert.

Informationen iiber die Omphalocele waren bei allen vorhanden. Lediglich bei der Gro-
Benangabe war eines (9,1%) unbekannt. Drei der 10 (30%) Omphalocelen waren < 5cm

und 7 (70%) > Scm (davon 2 >10cm).
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Eventrierte Organe lagen bei 10 Babys (90,9%) vor. Im Omphalocelensack enthalten
waren dreimal (30%) lediglich der Darm, dreimal (30%) Darm und Leber, dreimal

(30%) nur Leber und einmal (10%) Darm, Magen, Leber und Milz.

4.4.4 Postnatale Probleme und Komplikationen

Inwieweit bei den Sduglingen mit Gastroschisis postnatal Komplikationen auftraten
oder nicht war bei 29 von 33 (87,9%) bekannt. Demnach zeigten 20 (69%) eine gute
postnatale Adaption, bei neun (31%) traten Probleme auf.

Alle davon hatten respiratorische Schwierigkeiten: keine Spontanatmung oder eine in-
suffiziente Eigenatmung, Asphyxie, Stridor. Zwei von 9 (22,2%) hatten kardiale Prob-
leme im Sinne einer ausgepragten Bradykardie. In einem Fall (11,1%) lag eine Diinn-
darmruptur vor. Andere Komplikationen waren in 6 (66,7%) Fillen beschrieben: Je
dreimal eine Neugeboreneninfektion, einmal eine beginnende Omphalofuniculitis mit
partieller Thrombose der Nabelvene, einmal eine Nekrose des nahezu gesamten Diinn-
darms und 1 Sdugling war HCV-Ak positiv, bei positiver Hepatitis-C-Serologie der
Mutter.

Bei den Sduglingen mit Omphalocele war bei allen 11 bekannt, ob es Probleme nach der
Geburt gab. Sieben (63,6%) hatten postnatal Schwierigkeiten: Alle 7 hatten respiratori-
sche Probleme: vom ANS iiber insuffiziente bis hin zu fehlender Eigenatmung. Kardiale
Probleme traten bei dreien (42,9%) auf: Zweimal sehr ausgeprigte Bradykardien, ein-
mal ein Perikarderguss. Weitere Komplikationen traten bei drei Sduglingen (42,9%) auf:

Dreimal eine Neugeboreneninfektion und zusétzlich einmal eine eitrige Konjunktivitis.

Komplikationen Gastrgschisis Ompllalocele
n=33 n=11

respiratorisch 9 7
kardial 2 3
Darmruptur 1 0
andere 6 3
keine 20 4
nicht dokumentiert 4 0

Tabelle 11 Postnatale Komplikationen
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4.4.5 Begleitfehlbildungen

Hier ist anzumerken, dass bei manchen Kindern neben isolierten Fehlbildungen z.T.
mehrere Defekte auftraten und sich somit in der Addition eine hohere Gesamtsumme als
die Anzahl an betroffenen Kindern ergibt.

In der Diagnosegruppe der Gastroschisis war bei 31 von 33 (93,9%) bekannt, inwieweit
zusitzliche Fehlbildungen vorlagen. Bei 15 dieser 31 (48,4%) waren Fehlbildungen
beschrieben. Von diesen 15 hatten 2 (13,3%) Fehlbildungen im Kopfbereich: ein Kind
mit Skaphocephalus und Mikrognathie, das andere wies eine Septum pellucidum Zyste
auf. Bei 4 (26,7%) Kindern waren Anomalien im Bereich des Herzens diagnostiziert:
Dreimal ein offener Ductus Botalli, zweimal ein persistierendes Foramen ovale und
einmal ein muskuldrer VSD. Abdominelle Fehlbildungen waren bei 6 von 15 (75%)
bekannt: Dreimal eine Malrotation, dreimal ein Mikrokolon und einmal eine Neben-
milz. Anomalien des Urogenitaltraktes zeigten sich bei 2 (13,3%): Bei einem Kind war
kein Leistenkanal angelegt, das andere hatte ein erweitertes Nierenbeckenkelchsystem
und einen Megaureter. Bei einem einzigen Sdugling (6,7%) war ein Chilaiditi-Syndrom
beschrieben: Eine Lageanomalie des Darms mit Interposition der Flexura coli dextra des
Colons zwischen Leber und Zwerchfell.

In der Diagnosegruppe der Omphalocele war bei allen bekannt, inwiefern Begleitfehl-
bildungen bestanden. Bei 10 dieser 11 (90,9%) war dies der Fall. Im Kopfbereich war
bei einem Séugling (10%) eine Hypertrophie des gesamten linken Kopf- und Halsberei-
ches beschrieben. Im Thorax-Rumpfbereich war bei einem (10%) eine linkskonvexe
Skoliose bei Halbwirbel dokumentiert. Am Herzen konnten bei 6 von 10 (60%) Anoma-
lien diagnostiziert werden: Viermal ein persistierendes Foramen ovale, einmal ein per-
sistierender Ductus Botalli, zweimal ein ASD, davon einmal mit links persistierender
oberer Hohlvene, einmal eine Dextropositio des Herzens und einmal eine Dextropositio
der Aorta. Dreimal (30%) wurde eine Fehlbildung im Bereich des Abdomens gesehen: 2
Milzzysten, 1 Leberhdmatom und einmal LebergefdBanomalien. Das Fehlen beider
Leistenkanidle im Urogenitaltrakt war einmal beschrieben. Fehlbildungen an den Extre-
mitdten wurden bei einem Sdugling gesehen: Klumpfiile beidseits und ein Arthrogrypo-
sis-multiplex-congenita-Syndrom.

Zwei Kinder (20%) zeigten ein komplexes Syndrom, im Sinne eines Wiedemann-

Beckwith-Syndroms: In beiden Féllen wurden neben der Omphalocele grole Ohren mit

23



auffallender Kerbung in beiden Ohrmuscheln und eine Makroglossie beschrieben. Bei
dem einen Kind waren dariiber hinaus Teleangieektasien auf beiden Oberlidern sichtbar,

bei dem anderen Kind zeigten sich Weichteilfalten unter beiden Augen.

Gastroschisis Omphalocele
n=33 n=11
keine 16
Kopf 2
Thorax/Rumpf
Herz
Abdomen
Urogenitaltrakt
Extremitaten
Syndrome
nicht dokumentiert

N — OWoaN O
O DN = o= W O\ = =

Tabelle 12 Begleitfehlbildungen

Anzahl
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O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 8 Begleitfehlbildungen
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4.4.6 Postnatale Letalit:it
Erfreulicherweise ist wdhrend des Beobachtungszeitraumes vom 01.01.1993 bis
31.12.2002 keiner der Sduglinge mit Gastroschisis oder Omphalocele unmittelbar nach

der Geburt verstorben.

4.5 Primérversorgung

4.5.1 Allgemeines

Uber die Primérversorgung konnten in 31 der 33 (93,9%) Gastroschisis-Flle und 10 der
11 (90,9%) Omphalocele-Félle Informationen eruiert werden. Eine sterile Abdeckung
des Bauchwanddefektes mit einer Lagerung des Sduglings in einem sterilen Plastiksack
(s. Abb. 1), der die gesamte untere Korperhélfte bedeckte, und eine Lagerung im Inku-
bator wurde bei jedem der 31 Gastroschisis-Patienten und bei jedem der 10 Omphaloce-
le-Patienten vorgenommen. Eine Magensonde erhielten 11 Sduglinge mit Gastroschisis

und 1 Sdugling mit Omphalocele.

4.5.2 Beatmungstherapie

Ob eine Beatmungstherapie durchgefiihrt wurde, war in der Diagnosegruppe der
Gastroschisis bei 31 von 33 (93,9%) bekannt. Von diesen 31 war bei 2 (6,4%) keine
Beatmungstherapie notwendig. Primér intubiert wurden 22 von 31 (71%) und 7 (22,6%)
bendtigten eine Sauerstoffvorlage iiber eine Maske.

In der Diagnosegruppe der Omphalocele war bei 10 von 11 (90,9%) bekannt, ob eine
Beatmung vorgenommen werden musste. Jeder dieser 10 Sduglinge wurde primér intu-

biert.

4.6 Therapie

4.6.1 Operative Versorgung

Im o.g. Beobachtungszeitraum wurde jedes der 33 Kinder mit Gastroschisis und jedes
der 11 Kinder mit Omphalocele in der Abteilung fiir Kinderchirurgie der Universitits-

klinik Wiirzburg operativ versorgt.
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Von den 33 Kindern mit Gastroschisis war bei 32 von 33 (97%) Kindern bekannt, wie
die operative Versorgung aussah. Am 1. Lebenstag wurden 31 von 32 (96,9%) operiert,
am 2. Lebenstag 1 von 32 (3,1%). Ein Primédrverschluss konnte bei 21 (65,6%) durchge-
fiihrt werden. In 11 (34,4%) Fillen war eine Bauchdeckenersatzplastik notwendig. Die-
se wurde bis 1996 und somit bei 5 (45,5%) Patienten mit einem lyophilisierten humanen
Dura-Implantat durchgefiihrt. Ab 1997 und dadurch bei 6 (54,5%) Patienten wurde ein
Gore-Tex®-Patch eingesetzt. Ein direkter Hautverschluss war bei 30 (93,7%) moglich.
Der Einsatz von kiinstlicher Haut, hier Syspoderm, war zweimal (6,3%) notwendig.

Die operative Therapie der Kinder mit Omphalocele war bei allen bekannt. Acht
(72,7%) wurden am 2. Lebenstag operativ behandelt. Bei 3 (27,3%) erfolgte die Opera-
tion am 4., 7. bzw. 12. Lebenstag nach vorausgegangener notwendiger kardiorespirato-
rischer Stabilisierung.

Ein primirer Verschluss des Bauchwanddefektes war bei 7 (63,6%) Patienten moglich.
Bei 4 (36,4%) musste eine Bauchdeckenersatzplastik angelegt werden: Vor 1997 drei-
mal mit lyophilisierter humaner Dura, ab 1997 einmal mit Gore-Tex®. Bei 3 von diesen
4 Patienten, bei denen kein primérer Bauchdeckenverschluss moglich war, wurde eine
Schusterplastik angelegt: Zweimal wurde eine Siliastikfolie und einmal eine Silikonfo-

lie eingenéht. In 8 Féllen (72,7%) war ein direkter Hautverschluss moglich.

Gastroschisis Omphalocele
n=33 n=11

Primérverschluss 21 7
Dura 5 3
Gore-Tex® 6 1
direkter Hautverschluss 30 8
Syspoderm 2 0
Silastikfolie 0 2
Silikonfolie 0 1
nicht dokumentiert 1 0

Tabelle 13 Operationsmethoden
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Diagramm 9 Operationsmethoden

4.6.2 Gleichzeitig weitere durchgefiihrte Operationen

In der gleichen Sitzung, in welcher der Bauchwanddefekt versorgt wurde, wurden bei 7
(21,9%) Patienten mit Gastroschisis und bei 3 (27,3%) Patienten mit Omphalocele ein
oder mehrere weitere operative Eingriffe durchgefiihrt. Im Rahmen der Gastroschisis-
Operation wurde in 3 Féllen (9,4%) eine Darmresektion durchgefiihrt, wobei zweimal
eine End-zu-End-Anastomose und einmal ein Stoma angelegt wurde. Eine Nabelrekon-
struktion wurde in 2 Fallen (6,3%) durchgefiihrt. Je einmal (3,1%) wurde eine Funikulo-
lyse durchgefiihrt und bei dem anderen Patienten ein Leistenkanal gebildet.

Bei der Versorgung der Omphalocele wurde in 3 Fillen (27,3%) ein neuer Nabel ange-

legt.
Operation Gastroschisis Omphalocele
n=33 n=11
Darmresektion 3 0
Stomaanlage 1 0
Nabelrekonstruktion 2 3
andere 2 0
nicht dokumentiert 1 0

Tabelle 14 Weitere Operationen
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4.7 Postoperativer Verlauf

4.7.1 Postoperative Beatmungsdauer

Die Dauer der postoperativen Beatmung war im Rahmen der Gastroschisis bei 31 von
33 (93,9%) bekannt und im Rahmen der Omphalocele bei 10 von 11 (90,9%). Die Kin-
der mit versorgter Gastroschisis wurden durchschnittlich 6,5 Tage postoperativ beatmet,

die Kinder mit operierter Omphalocele 10,3 Tage.

Gastroschisis Omphalocele
Beatmungsdauer _ _
n=33 n=11

1-3d 6 (19,3%) 1 (10%)

4-7d 20 (64,5%) 3 (30%)

8-14d 3 (9,7%) 3 (30%)

>14d 2 (6,5%) 3 (30%)
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 1 (9,1%)

Tabelle 15 Postoperative Beatmungsdauer
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Diagramm 10 Postoperative Beatmungsdauer

4.7.2 Parenterale Ernihrung und Dauer

Bei allen Sauglingen wurde postoperativ eine parenterale Erndhrung durchgefiihrt. Pa-
rallel dazu wurde je nach AZ des Kindes ein oraler Nahrungsaufbau begonnen. Die pa-
renterale Erndhrung war wie folgt zusammengesetzt: Kohlenhydrate, Fettinfusionslo-

sung, Aminosdurelosung, Mineralien und Vitamine.
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Die Dauer der parenteralen Erndhrung war bei 30 (90,9%) Kindern mit Gastroschisis
bekannt und betrug im Durchschnitt 33,0 Tage, der Median lag bei 21 Tagen. Hier ist
anzumerken, dass Kinder mit schweren gastrointestinalen Komplikationen (u.a. Kurz-
darmsyndrom), z.T. auch nach der ersten Klinikentlassung, iiber einen lédngeren Zeit-
raum (6 Monate bis nun schon seit mehr als 2 Jahren) weiterhin teil- oder total parente-
ral mittels eines Broviac-Katheters erndhrt werden miissen. Diese 5 Kinder (16,7%)
gingen nicht mit in die Berechnung des Mittelwertes/Medians ein.

Bei der Omphalocele dauerte die parenterale Erndhrung durchschnittlich 43,7 Tage, der
Median lag bei 34,5 Tagen, und war bei 10 (90,9%) bekannt. Hier gingen zwei lange

Verldufe von 93 und 137 Tagen mit in die Berechnung ein.

Gastroschisis Omphalocele
Dauer _ -
n=33 n=11

<l14d 1 (3,3%) 1 (10%)

14-30d 16 (53,3%) 3 (30%)

31-60d 3 (10%) 4 (40%)

>60d 10 (33,3%) 2 (20%)
nicht dokumentiert 3 (9,1%) 1 (9,1%)

Tabelle 16 Dauer der parenteralen Ernéhrung
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Diagramm 11 Dauer der parenteralen Erndhrung

4.7.3 Postoperative Komplikationen
Von den 33 Kindern mit Gastroschisis war bei 31 (93,9%) bekannt, ob postoperative

Komplikationen auftraten. Bei 21 von 31 (67,7%) traten postoperativ verschiedene
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Komplikationen auf: 12 (57,1%) mit Sepsis, 9 (42,9%) mit Ileus, 4 (19%) mit kardialen
Problemen, 3 (14,3%) mit respiratorischen Stérungen und 3 (14,3%) mit Niereninsuffi-
zienz, 3 (14,3%) mit Darmstenose, 2 (9,5%) mit Darmperforation, 2 (9,5%) mit Kurz-
darmsyndrom, 2 (9,5%) mit cholestatischer Hepatopathie, 2 (9,5%) mit metabolischen
Entgleisungen, je 1 (4,8%) mit gastrointestinaler Blutung, Darmabszess, Peritonitis und
1 (4,8%) mit Wunddehiszenz. In 13 Féllen (61,9%) traten weitere Komplikationen auf,
die hier im Einzelnen nicht aufgefiihrt werden.

Bei 10 von 11 (90,9%) Kindern mit Omphalocele war bekannt, ob es zu postoperativen
Komplikationen kam. Bei 9 von 10 (90%) waren folgende Komplikationen dokumen-
tiert: 4 von 9 hatten (44,4%) respiratorische Schwierigkeiten, 3 (33,3%) kardiale Prob-
leme, 3 (33,3%) eine Wundinfektion, 2 (22,2%) eine Sepsis, 2 (22,2%) eine Wundde-
hiszenz, je 1 (11,1%) eine metabolische Entgleisung, gastro6sophagealen Reflux, eine
Cholestase und eine Pneumonie. Sieben der 9 (77,8%) zeigten andere Komplikationen,

auf die hier nicht im Einzelnen eingegangen wird.

Komplikationen Gastrgschisis Ompllalocele
n=33 n=11

keine 10 1
respiratorische Storung 3 4
Pneumonie 0 1
kardiale Probleme 4 3
Sepsis 12 2
Wundinfektion 0 3
Wunddehiszenz 1 2
Darmperforation 2 0
Darmstenose 3 0
Darmabszess 1 0
Peritonitis 1 0
Ileus 9 0
Cholestase 2 1
Kurzdarmsyndrom 2 0
gastrointestinale Blutung 1 0
gastroosophagealer Reflux 0 1
Niereninsuffizienz 3 0
metabolische Entgleisung 2 1
andere 13 7
nicht dokumentiert 2 1

Tabelle 17 Postoperative Komplikationen
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4.7.4 Postoperativer Nahrungsaufbau

Der orale postoperative Nahrungsaufbau erfolgte neben der parenteralen Erndhrung
zundchst mit 5%iger Glucose iiber eine Magensonde und wurde dann mit Muttermilch
und/oder industrieller Sduglingsnahrung fortgefiihrt.

Von den operierten Gastroschisiskindern war der Zeitpunkt des postoperativen Nah-
rungsaufbaus bei 31 von 33 (93,9%) bekannt. Der durchschnittliche Zeitpunkt lag hier
bei 3,6 postoperativen Tagen, wobei bei zwei Patienten der orale Nahrungsaufbau erst
am 10. bzw. am 27. postoperativen Tag begann.

Der Beginn der oralen Nahrungsaufnahme war bei allen 11 der operierten Omphaloce-

lekinder bekannt. Der durchschnittliche Zeitpunkt lag hier bei 1,6 postoperativen Tagen.

. Gastroschisis Omphalocele
Zeitpunkt =33 =11

Op-Tag 1 (3,2%) 1 (9,1%)

1. Tag post-Op 4 (12,9%) 3 (27,3%)

2.-7. Tag post-Op 23 (74,2%) 7 (63,6%)
8.-14. Tag post-Op 2 (6,5%) 0
15.-30. Tag post-Op 1 (3,2%) 0
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 0

Tabelle 18 Postoperativer Nahrungsaufbau
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Diagramm 12 Postoperativer Nahrungsaufbau
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4.7.5 Weitere Operationen

Durch Begleitfehlbildungen oder postoperativ aufgetretene Komplikationen waren z.T.
mehrfache operative Eingriffe notwendig. Diese wurden bei manchen Patienten wih-
rend des ersten stationdren Aufenthaltes durchgefiihrt, bei anderen elektiv oder notfall-
méBig nach Entlassung und erneuter stationdrer Aufnahme.

Anhand der Unterlagen konnte bei 31 von 33 (93,9%) Gastroschisis-Patienten und bei
10 von 11 (90,9%) Omphalocele-Patienten eruiert werden, ob im weiteren Verlauf zu-
sdtzliche Operationen notwendig waren. In der Gastroschisisgruppe wurden 18 von 31
(58,1%) und in der Omphalocelegruppe 5 von 10 (50%) z.T. mehrfach operiert. Insbe-
sondere bei den Kindern mit Gastroschisis wurde zwischen ein- und achtmal relaparo-
tomiert, ein- bis flinfmal eine Darmresektion vorgenommen und zwischen ein- und

viermal die Bauchdecke rekonstruiert.

0 . Gastroschisis Omphalocele
peration n=33 n=11
keine 13 (41,9%) 5 (50%)
Relaparotomie 10 (55,6%) 0
Bauchdeckenrekonstruktion 8 (44,4%) 3 (60%)
Darmresektion 5 (27,8%) 0
Anus-Praeter-Anlage 6 (33,3%) 0
Darmstenoseoperation 4 (22,2%) 0
Derotationsoperation 3 (16,7%) 0
Appendektomie 5 (27,8%) 1 (20%)
Adhésiolyse 9 (50%) 0
Herniotomie 6 (33,.3%) 3 (60%)
Orchidopexie 1 (5,6%) 1 (20%)
Circumcision 2 (11,1%) 0
Narbenrevisison 1 (5,6%) 0
andere 9 (50%) 2 (40%)
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 1 (9,1%)

Tabelle 19 Folge-Operationen
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Diagramm 13 Weitere Operationen

4.8 Dauer des stationiren Aufenthaltes

Bekannt war die Dauer des stationdren Aufenthaltes in der Diagnosegruppe der Gastro-
schisis bei 31 von 33 (93,3%) und in der Diagnosegruppe der Omphalocele bei allen 11
Kindern. Die durchschnittliche stationdre Aufenthaltsdauer bis zur ersten Klinikentlas-
sung betrug bei der Gastroschisis 67,9 Tage und bei der Omphalocele 60,3 Tage. Der
Median der stationdren Aufenthaltsdauer lag bei der Gastroschisis bei 30 Tagen und bei
der Omphalocele bei 49 Tagen.

Eine Aufenthaltsdauer von mehr als 2 Monaten ist in den meisten Féllen durch postope-
rative Komplikationen und weitere, z.T. mehrfache, operative Eingriffe sowie Probleme

beim Nahrungsaufbau bedingt.
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Aufenthaltsdauer Gastrgschisis Ompllalocele
n=33 n=11
<14d 0 1 (9,1%)
14-30d 16 (51,6%) 1 (9,1%)
31-60d 4 (12,9%) 6 (54,5%)
61-180d 8 (25,8%) 3 (27,3%)
>180d 3 (9,7%) 0
nicht dokumentiert 2 (6,1%) 0

Tabelle 20 Dauer des stationidren Aufenthaltes

Anzahl
18
15
12

9,

6
3,
<14 14-30 31-60 61-180 >180 n.d.

Aufenthaltsdauer in Tagen

‘ O Gastroschisis @ Omphalocele

Diagramm 14 Dauer des stationdren Aufenthaltes

4.9 Abschlussuntersuchung

4.9.1 Allgemeinzustand

Im Rahmen der Abschlussuntersuchung war der Allgemeinzustand bei 31 von 33
(93,9%) Patienten mit Gastroschisis und bei jedem der 11 Omphalocelepatienten er-
fasst. In einem guten AZ bei Entlassung befanden sich 30 von 31 (96,8%) mit Gastro-
schisis und alle 11 mit Omphalocele. Bei einem Patienten mit Gastroschisis (3,2%) war
ein reduzierter Allgemeinzustand dokumentiert.

Bei 5 (16,1%) Kindern mit versorgter Gastroschisis und 1 (9,1%) Kind mit versorgter
Omphalocele wurde bei der Abschlussuntersuchung eine psychomotorische Retardie-

rung diagnostiziert.

34



4.9.2 Korpermafle
Das Korpergewicht bei Entlassung war bei 31 von 33 (93,9%) Kindern mit Gastroschi-
sis und bei jedem Kind mit Omphalocele dokumentiert. Das durchschnittliche Korper-
gewicht bei Entlassung lag bei den Kindern mit Gastroschisis bei 3372,1 g, der Median
bei 3150 g und bei den Kindern mit Omphalocele bei durchschnittlich 3409,5 g und der
Median bei 3320 g.
Die Korperldnge war bei 23 von 33 (69,7%) Kindern mit Gastroschisis und bei 9 von 11
(81,8%) mit Omphalocele erfasst. Die Kinder mit Gastroschisis hatten bei Entlassung
eine durchschnittliche Korperlinge von 52,4 cm, der Median lag bei 51 cm und bei den
Kindern mit Omphalocele lag die Korperlédnge bei Entlassung im Durchschnitt bei 51,8

cm, der Median bei 50 cm.

Gastroschisis Omphalocele Gastroschisis Omphalocele
Perzentilenrang Korpergewicht Korpergewicht — Korperldnge Korperldnge

n=33 n=11 n=33 n=11
<3.P. 7 (22,6%) 1 (9,0%) 10 (43,5%) 0
3.-10. P. 7 (22,6%) 4 (36,4%) 5(21,7%) 3 (33,3%)
>10.-50. P. 16 (51,6%) 3(27,3%) 4 (17,4%) 5(55,6%)
>50.-90. P. 1(3,2%) 3(27,3%) 4 (17,4%) 1 (11,1%)
>90. P. 0 0 0 0
nicht dokumen- 2 (6,1%) 0 10 (30,3%) 2 (18,2%)

tiert

Tabelle 21 Korpermalie bei Entlassung
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Diagramm 15 Perzentilenrang des Korpergewichtes bei Entlassung
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4.10 Letalitat

Wihrend des ersten stationdren Aufenthaltes und der Therapie der Bauchwanddefekte
war kein Todesfall aufgetreten. In der Zeit danach verstarben 2 der 33 (6,1%) Kinder
mit Gastroschisis. Die Todesursache des einen Kindes war Leberversagen bei Sepsis im
Alter von 8 Monaten, das andere Kind verstarb im Alter von 18 Monaten an einer Sep-
sis bei cholestatischer Hepatopathie und Leberteilnekrose.

Von den 11 Kindern mit Omphalocele verstarb ein Kind (9,1%) wenig spdter nach der
Entlassung aus der Klinik im Alter von 2 Monaten. Als Todesursache sind hier am ehes-

ten die Folgen der Begleitfehlbildung anzufiihren.

4.11 Nachuntersuchung

4.11.1 Patientengut

Von den ehemals 33 Kindern mit Gastroschisis konnte bei 27 (81,8%) die Heimatadres-
se bzw. die Adresse des aktuell behandelnden Haus- und/oder Kinderarztes ausfindig
gemacht werden. Von den 27 verschickten Nachuntersuchungsfragebogen wurden 18
(66,7%) beantwortet. Das Durchschnittsalter im Rahmen der Kindervorsorgeuntersu-
chung (U3-U9) betrug 3,6 Jahre (11 Monate bis 5,5 Jahre).

Bei den 11 Kindern mit Omphalocele konnte bei 9 (81,8%) die Adresse ermittelt wer-
den. Von 9 verschickten Fragebogen wurden 5 (55,6%) zuriickgesendet. Das durch-
schnittliche Alter der Kinder bei der Nachuntersuchung betrug 3,7 Jahre (6 Monate bis
5 Jahre).

4.11.2 Allgemeinzustand und Entwicklung

Eine altersgemifle Entwicklung der Kinder, die im Sduglingsalter an einer Gastroschisis
operiert wurden, war bei 14 von 17 (82,4%) beschrieben. Drei (17,6%) wiesen eine mo-
torische Entwicklungsverzogerung auf. Eine psychomotorische Retardierung wurde bei
einem Kind festgestellt. Bei 16 der 17 (94,1%) war bekannt, ob das Kind einen Kinder-
garten oder eine Schule besucht. Neun Kinder (56,3%) waren zum Zeitpunkt der Nach-
untersuchung kindergarten- oder schulpflichtig. Bis auf ein Kind, das wegen seiner mo-
torischen Defizite wenig ,,Freunde im Kindergarten® hat, kamen alle anderen gut bis

sehr gut zurecht. Die Nahrungsaufnahme erfolgt bei 16 der 17 (94,1%) nachuntersuch-
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ten Kinder oral, ein Kind wird mit einem momentanen Alter von 23 Monaten mittels
PEG und zusitzlich parenteral erndhrt. Der Appetit wurde bei 16 (94,1%) als gut be-
schrieben.

Bei den Kindern, die mit einer Omphalocele zur Welt kamen, waren 4 von 5 (80%) al-
tersgeméal entwickelt. Ein Kind zeigte eine psychomotorische Retardierung. Vier der 5
nachuntersuchten Kinder besuchen bereits Kindergarten oder Schule und kommen gut
zurecht. Nahrungsaufnahme und Appetit sind bei 4 Kindern bekannt.

Die Nahrungsaufnahme erfolgt bei allen 4 Kindern oral, der Appetit wurde bei 3 als gut

und bei einem Kind als gering eingestuft.

4.11.3 KorpermaRle

Der Mittelwert liegt bei den Kindern mit Z.n. Gastroschisis bei 15,2 kg, der Median bei
17 kg. Zu beachten ist hier, dass der Wert das Korpergewicht beinhaltet, bei dem die
jingsten Kinder mit einem Alter von 11 Monaten und die dltesten mit einem Alter von
5,5 Jahren eingehen. Bei 15 (88,2%) ist der Gewichtsverlauf zunehmend, bei 2 (11,8%)
nur langsam zunehmend bis stagnierend. Eine Dystrophie wurde bei einem Kind ange-
geben. Der Durchschnitt der Korperldnge liegt bei 97,2 cm, der Median bei 106 cm.

Bei den Kindern mit Z.n. Omphalocele liegt das durchschnittliche Gewicht bei 14,1 kg
und der Median bei 17 kg. Ein Kind geht hier mit einem Alter von 6 Monaten in die
Berechnung ein, die anderen sind 4-5 Jahre alt. Bei 4 Kindern ist der Gewichtsverlauf
zunehmend, bei einem nur langsam zunehmend. Eine Dystrophie liegt bei 2 Kindern

vor. Der Durchschnitt der Korperldange betragt 95,8 cm, der Median 107 cm.

Gastroschisis Omphalocele Gastroschisis Omphalocele
Perzentilenrang Korpergewicht Korpergewicht — Korperldnge Korperldnge

n=17 n=>5 n=17 n=>5
<3.P. 1 (5,9%) 2 (40%) 1 (5,9%) 2 (40%)
3.-10. P. 3(17,6%) 0 3(17,6%) 0
>10.-50. P. 6 (35,3%) 2 (40%) 7 (41,2%) 2 (40%)
>50.-90. P. 5(29,4%) 0 6 (35,3%) 1 (20%)
>90. P. 2 (11,8%) 1 (20%) 0 0
unbekannt 0 0 0 0

Tabelle 22 Korpermalle bei der Nachuntersuchung
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Diagramm 16 Perzentilenrang des Korpergewichtes bei der Nachuntersuchung

4.11.4 Erkrankungen nach Klinikentlassung

Erkrankungen, die nach Entlassung auftraten, wurden von den behandelnden Arzten in
den Fragebdgen angegeben und konnten z.T. zusétzlich den Krankenakten entnommen
werden, so dass hier die Gesamtzahl an Patienten iiber der liegt, die mit der Fragebo-
genaktion erfasst wurden.

Bei 22 von 33 (66,7%) Kindern mit Z.n. Gastroschisis war bekannt, inwieweit Erkran-
kungen nach der ersten Entlassung auftraten. Bei 2 von diesen 22 (9,1%) war eine gute
Gesundheit beschrieben, 20 (90,9%) hatten verschiedene Erkrankungen: Gastrointesti-
nale Beschwerden wurden bei 10 (50%) angegeben, am haufigsten davon rezidivieren-
des Erbrechen. An rezidivierenden Infekten, v.a. hochfieberhafte Infekte der oberen
Atemwege, litten 11 (55%) Kinder. Neurologische Stérungen traten bei einem Kind auf.
Weitere andere Erkrankungen, die hier nicht einzeln dargestellt werden, waren bei 5
(25%) beschrieben.

Bei 7 von 11 (63,6%) Kindern mit Z.n. Omphalocele war bekannt, ob Erkrankungen
nach der ersten Entlassung auftraten: Bei einem Kind war eine gute Gesundheit angege-
ben, 6 (85,7%) waren nach Entlassung krank: Gastrointestinale Beschwerden zeigten 4
(57,1%), respiratorische Probleme 3 (42,9%), rezidivierende Infekte 2 (28,6%) und eine
endokrine Storung 1 (14,3%).
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Erkrankungen Gastrgschisis Omphflocele
n=22 n=7

keine 2 1
Gastrointestinale Probleme 10 4
rezidivierende Infekte 11 2
respiratorische Probleme 0 3
neurologische Stérungen 1 0
endokrine Stérung 0 1
andere 5 0

Tabelle 23 Erkrankungen nach der ersten Klinikentlassung

4.11.5 Weitere Klinikaufenthalte

Auch hier konnten zusétzliche Informationen iiber die Fragebogenaktion hinaus aus den

Klinikakten gewonnen werden.

Von den 33 Kindern mit versorgter Gastroschisis war bei 25 (75,8%) bekannt, ob ein

weiterer Klinikaufenthalt stattgefunden hat. Vier von 25 (16%) hatten keinen weiteren

stationidren Aufenthalt.

Sechs der 11 (54,5%) Kinder mit versorgter Omphalocele mussten nach der ersten Kli-

nikentlassung ein- oder mehrmals in die Klinik eingewiesen werden. Die Ursachen der

Klinikaufenthalte, z.T. waren mehrere notwendig, sind in Tab. 24 dargestellt. Die Kli-

nikaufenthalte aus operativer Ursache sind im wesentlichen unter 4.7.5 aufgefiihrt. Hier

wurden lediglich jene aufgenommen, die aus der Nachuntersuchung zuséitzlich

hervorgingen.
Ursachen Gastrgschisis Omphilocele
n=25 n=6

keine 4 (16%) 0
gastrointestinale Beschw. 9 (42,8%) 4 (66,7%)
Infekte 6 (28,6%) 5 (83,3%)
neurologisch 2 (9,5%) 1 (16,7%)
orthopadisch 0 1 (16,7%)
endokrin 0 1 (16,7%)

urologisch 2 (9,5%) 0
operativ 4 (19%) 1 (16,7%)

Tabelle 24 Weitere Klinikaufenthalte nach der ersten Entlassung
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4.11.6 Lebensqualitit und Zufriedenheit

Angaben dazu, z.T. leider liickenhaft, wurden bei jedem der 17 nachuntersuchten Kin-
der mit Z.n. Gastroschisis und bei 4 von 5 Kindern mit Z.n. Omphalocele gemacht.

In der Gastroschisisgruppe waren die Eltern von 12 der 17 (70,6%) Kinder seit der Ope-
ration subjektiv zufrieden, einmal (5,9%) wurde Unzufriedenheit wegen Erndhrungs-
problemen gedufBert und in 4 Féllen (23,5%) wurden keine Angaben gemacht.

In der Omphalocelegruppe gaben 3 der 4 (75%) Kinder bzw. Eltern der Kinder eine
subjektive Zufriedenheit an, bei einem wurden keine Angaben gemacht.

Die Lebensqualitdt der Kinder mit Gastroschisis wurde von den Eltern in 11 Féllen
(64,7%) als ,,gut* bis ,,sehr gut* bewertet, fiinfmal (29,4%) wurde keine Angabe ge-
macht und in einem Fall (5,9%) wurde aufgrund der Erndhrungsschwierigkeiten keine
gute Lebensqualitdt beschrieben.

Drei von 4 (75%) Kindern mit Omphalocele haben aus der Sicht ihrer Eltern eine ,,gute*
Lebensqualitit, in einem Fall wurde keine Angabe gemacht.

Mit dem kosmetischen Ergebnis der Operation bzw. der Narbe der Gastroschisis sind 5
der 17 (29,4%) nachuntersuchten Kinder bzw. Eltern zufrieden, 2 (11,8%) bedauern,
dass sie keinen Nabel haben, fliinfmal (29,4%) wurde Unzufriedenheit geduBBert und in 5
Fillen (29,4%) wurde keine Angabe gemacht.

Zufriedenheit mit dem Operationsergebnis der Omphalocele wurde in 3 Féllen gedufert,

in einem Fall wurde keine Angabe gemacht.
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5. Diskussion

5.1 Patientengut

5.1.1 Wandel der Inzidenz von Gastroschisis und Omphalocele

Die Inzidenz der Gastroschisis wird in der Literatur mit 1:10000 Geburten angegeben
[3, 13], wobei in den letzten zwei Jahrzehnten weltweit ein Anstieg der Inzidenz beo-
bachtet wurde [13-18]: So konnte beispielsweise in Norwegen eine Zunahme von
1,3/10000 in dem Zeitraum von 1967-1988 auf 4,4/10000 von 1989-2002 beobachtet
werden [14, 15], im Siidwesten Englands von 1,6/10000 Geburten von 1987-1994 auf
4,4/10000 Geburten 1995 [14, 19] und in England und Wales eine Verdoppelung von
0,7/10000 1987 auf 1,4/10000 1991 [14, 17]. Zur Erkldrung dieses Phdnomens werden
in der Literatur unterschiedliche Ursachen diskutiert:

Wird die Gastroschisis nicht nur bei Lebendgeborenen, sondern, wie auch in einigen
Studien vorgenommen, unter Hinzunahme von Totgeburten, Spontanaborten und
Schwangerschaftsabbriichen registriert, steigt die Haufigkeit [15, 17, 18, 20-22].

Ebenso konnte auch eine falsche Klassifikation dazu beigetragen haben: So wurde frii-
her héufig die Gastroschisis als Omphalocele mit rupturiertem Sack diagnostiziert und
keine akkurate Unterscheidung zwischen beiden Bauchwanddefekten vorgenommen
[19, 21-24]. Die richtige Klassifikation der Bauchwanddefekte konnte dadurch zahlen-
méBig zu einer Zunahme der Anzahl der Gastroschisis gefiihrt haben.

Durch ungenaue Datenverarbeitung bzw. fehlende Meldung und Registrierung von Ge-
burten mit Bauchwanddefekten, aber auch z.B. Aborten und Schwangerschaftsabbrii-
chen aufgrund der Diagnose Gastroschisis, konnte die Inzidenz der Gastroschisis vor
ein paar Jahren wesentlich niedriger gewesen sein [19, 22, 24].

Vor allem das Auftreten der Gastroschisis bei Kindern von sehr jungen Miittern stellt
die Diskussion iiber mogliche Umwelteinfliisse als Ursache fiir die steigende Inzidenz
in den Raum: Nikotinabusus, Einnahme von Drogen und Medikamenten. Ein signifi-
kanter Zusammenhang konnte allerdings bisher noch nicht bewiesen werden [15, 16,
19, 23, 25].

Ein weiterer Aspekt in der Zunahme der Gastroschisisfille konnte auch darin liegen,
dass durch eine verbesserte pranatale Diagnostik, v.a. durch die Sonographie, und die

Aufkliarung der Eltern iiber die verbesserten Behandlungsmoglichkeiten und Lebensqua-

41



litdt der Kinder mit Gastroschisis, selten alleine die Diagnose Gastroschisis zu einem
Schwangerschaftsabbruch fiihrt.

In dem zehnjdhrigen Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 wurden in der Abtei-
lung fiir Kinderchirurgie der Universitdt Wiirzburg insgesamt 33 Kinder, 3,3 pro Jahr,
mit Gastroschisis behandelt. In der Analyse von N. Peschke [11] wurden in 21 Jahren
von 1972 bis 1992 insgesamt 33 Kinder, d.h. 1,57 pro Jahr, an der gleichen Klinik
behandelt. Hier entfielen alleine in die letzten fiinf Beobachtungsjahre von 1988 bis
1992 48% der erfassten Kinder. Der in der Literatur beschriebene Anstieg der Inzidenz
der Gastroschisis kann somit auch in Wiirzburg bestétigt werden. Da hier allerdings nur
Lebendgeborene untersucht wurden und keinerlei Angaben zu Totgeburten, Spontan-
aborten oder Schwangerschaftsabbriichen mit Gastroschisis vorliegen, kann vermutet

werden, dass die Anzahl der Gastroschisisfille noch hoher liegt.

Die Inzidenz der Omphalocele wird in der Literatur mit 1: 4000-7000 Lebendgeburten
angegeben [3] und kommt somit hiufiger vor als die Gastroschisis. Die Beobachtung
der letzten 20 bis 30 Jahre zeigt eine allgemein hohere Inzidenz von 1: 400-4000, falls
neben den Lebendgeburten auch Tot- und Fehlgeburten sowie Schwangerschaftsabbrii-
che dazu gerechnet werden [14, 18, 20, 24]. Demgegeniiber steht die Abnahme der In-
zidenz bei Lebendgeburten durch die verbesserte prinatale Diagnostik und somit der
Entdeckung von Begleitfehlbildungen, was zu einer gesteigerten Rate an Abruptiones
fithrt [17, 20, 23, 26]. Durch die fehlende Registrierung von Totgeburten und v.a. von
Schwangerschaftsabbriichen kommt es zu einer weiter fallenden Inzidenz der Omphalo-
cele [17, 18, 23, 24]. Wie bereits oben erwihnt, wurde vor einigen Jahren die Gastro-
schisis falschlicherweise als Omphalocele mit rupturiertem Sack klassifiziert [18, 19,
24]. Die nun genauere Klassifikation kann sich somit zusétzlich auf die Abnahme der
Haufigkeit auswirken.

Auch in Wiirzburg konnte in den letzten 30 Jahren ein deutlicher Riickgang der behan-
delten Kinder mit Omphalocele festgestellt werden: Waren es in den Jahren von 1972-
1992 noch 37 Kinder mit Omphalocele, d.h. 1,76 pro Jahr [11], so verringerte sich die
Zahl von 1993 bis 2002 auf 11 Kinder, d.h. 1,11 pro Jahr. Es ist anzumerken, dass leider
keine Zahlen zu Totgeburten, Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbriichen bekannt

sind.
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5.1.2 Geschlechterverteilung

In einem GroBteil der Studien war vorwiegend das ménnliche Geschlecht von der
Gastroschisis betroffen [24, 25, 27-29]. In Wiirzburg (1993-2002) waren von 33 Gastro-
schisispatienten 18 ménnlich und 15 weiblich, somit auch ein Uberwiegen des minnli-
chen Geschlechts. In der Analyse von 1972 bis 1992 war das Geschlechterverhiltnis
nahezu ausgewogen: 17 minnliche und 16 weibliche Betroffene.

Ebenso ist bei der Omphalocele vorrangig das méinnliche Geschlecht betroffen [18, 24,
27]. Auch in der Arbeit von N. Peschke [11] konnte dies bestétigt werden. In der Aus-
wertung der Jahrginge 1993 bis 2002 waren 8 Fille weiblich, 3 méinnlich. Diese Beo-
bachtung wurde auch von Heider et al. [30] und Gibbin et al. [31] bestétigt.

5.2 Wandel der prinatalen Diagnostik

Die prénatalen Detektionsraten der beiden Bauchwanddefekte durch Ultraschall werden
in der Literatur fiir die Gastroschisis zwischen 100% und 18%, fiir die Omphalocele von
100% bis 25% angegeben [32]. In der Mehrzahl der Studien liegt die Entdeckungsrate
fiir beide Bauchwanddefekte zwischen 100% und 62% [14, 16, 23, 27, 33]. Eine niedri-
gere Anzahl an prénatalen Diagnosen liegt beispielsweise in osteuropdischen Léndern
vor oder ist durch unterschiedlich vorgegebene Ultraschall-Untersuchungsrichtlinien in
der Schwangerschaft in verschiedenen Léadndern bedingt [32]. Die richtige
Ultraschalldiagnose wird in den meisten Fallen vor der 24. Schwangerschaftswoche
gestellt [14, 27] und liegt durchschnittlich bei 18 SSW [27, 32]. Zu beachten ist im Falle
der Omphalocele das physiologische Vorkommen zwischen der 8. und 12. SSW [10,
32]. Eine signifikant hohere Detektionsrate bei frilherem Gestationsalter lag beim
Vorhandensein von weiteren Fehlbildungen, Syndromen oder Chromosomenanomalien
vor [32].

In den Jahren vor 1990 wurde die Sonographie in der prénatalen Diagnostik nur sehr
wenig eingesetzt und es wurden auch nur sehr wenige Fille mit Gastroschisis oder
Omphalocele richtig diagnostiziert [22, 34, 35]. Die hoheren Zahlen an prinatal diag-
nostizierten Fillen nach 1990 hingen mit stindig weiterentwickelten Ultraschallgeriten,
der steigenden Erfahrung und Spezialisierung der Untersucher sowie den Untersu-

chungsrichtlinien zusammen [32]. In manchen Fillen, bei denen der Bauchwanddefekt
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pranatal nicht bekannt war, stellte sich heraus, dass die Mutter in der Schwangerschaft
nicht an Ultraschalluntersuchungen in der Schwangerschaft teilgenommen hat [23].
Auch in Wiirzburg kénnen die Verdnderungen der prénatalen Diagnostik mittels Ultra-
schall bestitigt werden: Lag die Anzahl der diagnostizierten Bauchwanddefekte von
1972 bis 1988 noch bei 0%, so stieg sie von 1989 bis 1992 auf ca. 60% [11] und in dem
Zeitraum von 1993 bis 2002 auf 93,5% fiir die Gastroschisis und 81,8% fiir die Ompha-
locele.

Als weiterer diagnostischer Marker wurde in manchen Studien das Alpha-Fetoprotein
(AFP) im maternalen Serum bestimmt. In den Arbeiten von Langer [10] und Axt [27]
waren beim Vorliegen einer Gastroschisis oder Omphalocele die Werte im Serum der
Mutter erhoht. In Wiirzburg liegen leider keine Angaben iiber das AFP in den Akten
VOr.

Die prinatale Diagnose eines Bauchwanddefektes mittels Ultraschall hat einen groB3en
Einfluss auf das weitere perinatale Management. Nach der Diagnosestellung schlief3t
sich in der Regel v.a. im Falle einer Omphalocele eine Suche nach weiteren Fehlbildun-
gen an. Die Eltern sollten in ausfiihrlichen Gesprichen beraten sowie iiber das weitere
Procedere informiert werden: Neben einer engmaschigen Uberwachung der Schwanger-
schaft stellen der Entbindungsort, evtl. Geburtsklinik mit Perinatalzentrum und kinder-
chirurgischer Abteilung, der Entbindungstermin und die Entbindungsart, vaginal oder
Sectio und die Prognose des jeweiligen Bauchwanddefektes wichtige Themen dar [20,

36].

5.3 Auffilligkeiten in der Schwangerschaftsanamnese

5.3.1 Alter der Mutter

In der Literatur wird das Auftreten der Gastroschisis gegeniiber der Omphalocele v.a.
bei Kindern jiingerer Miitter beschrieben [13, 23, 34]. Ein gehduftes Vorkommen kann
insbesondere bei Kindern, deren Miitter bei Geburt 20 bis 25 Jahre alt sind, beobachtet
werden [15, 17, 20, 23, 29]. Im Alterskollektiv der unter 20 Jahre alten Miitter 1dsst sich
ebenso eine vermehrte Inzidenz feststellen [26], Penman et al. [19] geben in dieser Al-

tersgruppe ein zwolffaches Risiko an.
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Als Ursache fiir diesen Altersgipfel gibt es in der Literatur folgende Hypothesen, die
gegenwirtig aber noch nicht bestétigt werden konnten: Der Einfluss von Umweltfakto-
ren bzw. Teratogenen wie z.B. der Nikotinkonsum oder die Einnahme von vasoaktiven
Medikamenten oder Drogen, was gehduft in dieser jungen Altersgruppe vorkommit,
konnte in der Atiologie der Gastroschisis eine Rolle spielen [13, 19, 26].

In Wiirzburg lag in dem Beobachtungszeitraum von 1993 bis 2002 der Altersdurch-
schnitt der Miitter von Kindern mit Gastroschisis bei 24,3 Jahren, 70% waren jiinger als
25 Jahre. Ahnliche Zahlen wurden fiir den Zeitraum 1972-1992 dargelegt: Das durch-
schnittliche Alter lag hier bei 24,8 Jahren, 60% waren unter 25 Jahre alt [11]. Die Er-
gebnisse aus Wiirzburg stimmen mit den Angaben in der Literatur iiberein, s.o.
Verglichen mit der Gastroschisis hat die Omphalocele ihren Gipfel in der Gruppe der
25- bis 35-jdhrigen Miitter [17, 20, 22, 30, 31]. In der Arbeit von Hwang et al. [23] wird
z.B. ein Altersdurchschnitt von 27,2 Jahren angegeben, bei Barisic et al. [32] von 29,2
Jahren. In Wiirzburg betrug in dem Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 das mitt-
lere Alter der Miitter 29,3 Jahre, 72% waren élter als 26 Jahre. In den 20 Jahren davor
lag der Mittelwert bei 27,8 Jahren, ca. 70% der untersuchten Miitter waren &lter als 26

Jahre [11]. Dies ist ebenso in Ubereinstimmung mit den Angaben in der Literatur, s.o.

5.3.2 Anzahl der Schwangerschaften

Die Gastroschisis kommt gehduft bei Kindern von Miittern vor, die zum ersten Mal
schwanger sind. Die Angaben in der Literatur liegen dafiir bei ca. 50% der Erstgraviden
in Norwegen, Frankreich und USA [15, 20, 29] und zwischen 80% und 89% der Pri-
migravida in England und Deutschland [27, 37]. Diese Beobachtung wurde auch in
Wiirzburg gemacht: Von 1993 bis 2002 waren 67,7% der Miitter von Gastroschisiskin-
dern zum ersten Mal schwanger, von 1972 bis 1992 waren es 66,7% [11]. Das gehédufte
Auftreten bei Kindern von sehr jungen Miittern ist sicher ein mdglicher Grund, weshalb
die Gastroschisis liberwiegend unter Erstgebiarenden zu finden ist.

In den verdffentlichten Studien finden sich leider nur sehr wenige Angaben zur Gravidi-
tatszahl bei Omphalocele. Stoll et al. [20] beschrieben 48,3% Primigravida, bei Axt et
al. [27] waren es 70%. In den Wiirzburger Untersuchungen 1993-2002 konnte ein be-
vorzugtes Auftreten bei Drittgravida, 54,5%, verzeichnet werden. In den Jahren 1972-

1992 waren 61,1% Erstgravida [11]. Ein eindeutiger Gipfel wie bei der Gastroschisis
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tritt somit bei der Omphalocele nicht hervor, dazu miissen sicherlich in Zukunft noch

weitere Daten untersucht werden.

5.3.3 Mogliche Risikofaktoren

Die Atiologie der Gastroschisis und der Omphalocele ist bis heute nicht eindeutig ge-
klart. Eine genetische Ursache und somit Vererbung der Bauchwanddefekte wurde im-
mer wieder angenommen, konnte allerdings bis heute nicht bestétigt werden. Ein ge-
hiuftes familidres Auftreten bzw. familidres Wiederholungsrisiko wurde in verschiede-
nen Arbeiten berichtet [18, 21, 23]. Calzolari et al. [18] wiesen in ihrer Arbeit fiir ein
isoliertes Auftreten von Gastroschisis und Omphalocele auf einen autosomal rezessiven
Erbgang hin. Treten jedoch weitere Fehlbildungen mit den Bauchwanddefekten auf, so
wiirde dies fiir ein sporadisches Vorkommen sprechen [18]. In der Studie von Hwang et
al. [23] fanden sich in der Omphalocelegruppe signifikant mehr Zwillinge verglichen
mit der Allgemeinbevdlkerung in dieser Region. Die Zwillinge waren fiir den Defekt
diskordant.

In der Arbeit von Stoll et al. [20] war die Familienanamnese bei 47 Fillen mit Gastro-
schisis und 58 Féllen mit Omphalocele beziiglich Bauchwanddefekten leer. Zu einem
dhnlichen Ergebnis kamen Novotny et al. [29] bei 69 Patienten mit Gastroschisis. Bei
Hwang et al. [23] war die Familienanamnese in 3 von 121 Gastroschisisféllen positiv,
bei der Omphalocele in 2 von 127 Féllen.

In Wiirzburg waren die Familienanamnesen leer bzw. leider liickenhaft dokumentiert, so
dass hier keine eindeutige Aussage getroffen werden kann. Bei Hwang et al. wird eine
mangelhafte Dokumentation von familiiren Wiederholungsfillen fiir die iiberwiegend
leeren Familienanamnesen verantwortlich gemacht [23].

Dariiber hinaus werden in der Fachliteratur verschiedene Umweltfaktoren und Terato-
gene, die bei der Entstehung der Gastroschisis und Omphalocele eine Rolle spielen
konnten, diskutiert. Die gesteigerte Inzidenz der Gastroschisis, und v.a. das gehdufte
Auftreten bei jungen Miittern, ldsst den Einfluss von z.B. Nikotin- oder Drogenabusus
bei der Entstehung dieses Bauchwanddefektes vermuten. In einigen Arbeiten wird fiir
Zigarettenrauchen in der Schwangerschaft ein signifikant erhohtes Risiko fiir die Geburt
eines Kindes mit Gastroschisis angegeben [15, 25, 38]. Bei anderen Untersuchungen

lasst sich zwischen Nikotinkonsum und Gastroschisis kein Zusammenhang beweisen
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[19, 20, 23, 27]. Die Einnahme von Drogen, v.a. in der Zeit vor der Schwangerschaft
und in der Frithschwangerschaft, zeigten in der Arbeit von Torfs [25] fiir Kokain, Mari-
huana und Amphetamine ein signifikant erhdhtes Risiko fiir die Gastroschisis. Insbe-
sondere durch den vasokonstriktorischen Effekt von Kokain wird eine mogliche Ursa-
che in der Entstehung der Gastroschisis unterstiitzt [23]. Bei Torfs [25] wird auch fiir
Alkoholkonsum in der Schwangerschaft ein signifikant hoheres Risiko fiir die Gastro-
schisis angegeben. Weitere Studien haben ebenso diese genannten Risikofaktoren unter-
sucht und vermuten einen Zusammenhang, signifikante Ergebnisse stehen jedoch aus
und bediirfen weiterer Untersuchungen [17, 19, 20, 23]. Zusétzliche Faktoren, wie Me-
dikamenteneinnahme wihrend der Schwangerschaft oder Erkrankungen wie z.B. Gesta-
tionsdiabetes, Epilepsie oder Hypertonie, scheinen keinen Einfluss auf die Entstehung
der Bauchwanddefekte zu haben [14, 20, 23]. Die Atiologie der Bauchwanddefekte
bleibt somit weiterhin unbekannt.

In Wiirzburg konnte weder im Beobachtungszeitraum von 1972-1992 noch von 1993-
2002 eine eindeutige Hiufung von Risikofaktoren festgestellt werden. Hierzu ist zum
einen die liickenhafte Dokumentation v.a. in den ersten Jahren des Untersuchungszeit-
raumes zu erwahnen. Berilicksichtigt werden sollte auch ein mogliches Verschweigen

der Einnahme von Drogen oder Nikotinabusus von Seiten der Mutter.

5.3.4 Pri- und perinatale Regelwidrigkeiten und Pathologien

Haufig findet sich bei Kindern mit Gastroschisis eine intrauterine Wachstumsretardie-
rung (IUGR), d.h. in mehreren aufeinanderfolgenden sonographischen Kontrollmessun-
gen, ist das intrauterine Wachstum des Feten nicht dem Schwangerschaftsalter entspre-
chend [39]. In der Literatur werden fiir die [IUGR bei Gastroschisiskollektiven Angaben
zwischen 24% bis 67% gemacht [40]. Bei Feten mit Gastroschisis ist es aufgrund des
Bauchwanddefektes und der eventrierten Organe schwierig, den Abdomenumfang rich-
tig zu messen. In vielen Féllen wird er zu klein gemessen, was somit félschlicherweise
zu der Diagnose der intrauterinen Wachstumsretardierung fithren kann [14, 40]. Die
gehdufte Beobachtung von IUGR bei Gastroschisis fiihrte zu der Hypothese, dass ein
erhohter Proteinverlust liber den eventrierten Darm in das Fruchtwasser letztlich zu ei-
ner Beeintrdchtigung des fetalen Wachstums fiihrt [40, 41]. Feten mit [UGR sind sub

partu weniger belastbar, so dass haufig wegen ,,Fetal Distress* eine Sectio erfolgt [39,
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42]. Es liegen wenige Daten zum postnatalen Outcome bei Kindern mit IUGR vor: Ja-
paraj et al. [40] konnten mit 48 Gastroschisispatienten keinen statistisch signifikanten
Unterschied im neonatalen Outcome der Kinder mit oder ohne IUGR feststellen. Auch
Wilson et al. [14] konnten diesbeziiglich bei allerdings sehr kleiner Fallzahl von 21 Pa-
tienten keinen Unterschied feststellen.

Wie in der Literatur dargestellt, so wurden in Wiirzburg von 1972 bis 1992 nur im
Gastroschisiskollektiv Fille mit [IUGR beobachtet: Von 1972-1992 9% und von 1993-
2002 21,4%. Die Zahlen liegen etwas niedriger als in der Literatur angegeben, was viel-
leicht durch mangelnde Dokumentation bedingt sein kdnnte. Wird eine intrauterine
Wachstumsretardierung diagnostiziert, so miissen diese Feten aus oben angefiihrten
Griinden engmaschig tiberwacht und kontrolliert werden [39].

Neben der [IUGR findet man bei Feten mit Gastroschisis auch hdufig antepartal und v.a.
sub partu suspekte oder pathologische CTGs. In der Studie von Brantberg [15] mit 60
Gastroschisisfillen lag bei 22% ein pathologisches CTG vor, in der Untersuchung von
Dixon [41] mit 115 Féllen bei 56%.

Ein pathologisches CTG war in der Gastroschisisgruppe von 1972-1992 in Wiirzburg
bei 21,2% dokumentiert, von 1993-2002 bei 42,9%.

Durch die engmaschigen Kontrollen kommt es vermehrt zu geburtshilflichen Interventi-
onen: In der Ubersichtsarbeit von Burge [43] wurde bei 16% der Gastroschisisfille eine
Sectio wegen ,,Fetal Distress* durchgefiihrt, bei Brantberg [15] lag die Rate bei 22%. In
Wiirzburg war von 1993-2002 bei 21,4% in der Gastroschisisgruppe eine Sectio caesa-
rea wegen pathologischen CTGs dokumentiert.

Zudem geht aus mehreren Untersuchungen hervor, dass Feten mit Gastroschisis ein ho-
heres Risiko von bis zu 12,5% fiir einen intrauterinen Fruchttod (IUFT) haben [15, 42,
44]. Wilson et al. [14] berichteten bei Gastroschisis iiber eine Totgeburtenrate von 85
pro 1000 Geburten im Vergleich mit 5,4 pro 1000 Geburten in einer Kontrollgruppe.
Bei Burge et al. [43] konnte in einer Literaturzusammenfassung von 272 Gastroschisis-
fallen eine Totgeburtenrate von 9,5% konstatiert werden. Bei Crawford et al. [42] waren
3 von 24 (12,5%) Feten mit Gastroschisis intrauterin verstorben. Eine Ursache fiir den
intrauterinen Fruchttod konnte meistens nicht gefunden werden. In Wiirzburg liegen

leider keine Zahlen zu IUFTs bei Gastroschisis vor.
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Durch die nun aufgefiihrten méglichen Komplikationen und Pathologien ist eine eng-
maschige ante- und perinatale Uberwachung der Feten mit Gastroschisis v.a. mittels
CTG und Dopplersonographie unerlédsslich, um pathologische Zustinde aufzudecken

und ggf. zu intervenieren [15, 43, 44].

5.4 Wandel des peripartalen Managements

5.4.1 Wahl des Entbindungszeitpunktes

Der Entbindungszeitpunkt wird in der Literatur fiir die Gastroschisis mit einem durch-
schnittlichen Gestationsalter von 36,0 bis 36,7 Wochen mit einem Intervall von 24 bis
41 Wochen angegeben [15, 32, 45]. Eine Frithgeburt, d.h. Entbindung vor der vollende-
ten 37. SSW, liegt, wie in der Literaturzusammenfassung bei Hwang [23] dargestellt,
bei 40% bis 67% der Kinder mit Gastroschisis vor.

Bei der Omphalocele liegt das durchschnittliche Gestationsalter bei Geburt in der Lite-
ratur bei ca. 35,9 bis 37,0 Wochen mit einem Intervall von 27 bis 41 Wochen [17, 30,
31]. Die Friihgeburtenrate wird hier mit 10% bis 65% berichtet [14, 23, 32].

Eine Ungenauigkeit beziiglich des Gestationsalters bzw. der SSW kann durch unter-
schiedliche Bestimmung anhand der letzten Periodenblutung, des Konzeptionstermins
oder mittels Ultraschall vorliegen [15].

In dem Untersuchungszeitraum von 1972 bis 1992 lag in der Wiirzburger Studie der
Entbindungszeitpunkt fiir die Gastroschisis bei 36,6 Wochen mit 74% Frithgeburten und
fiir die Omphalocele bei 37,1 Wochen mit 41% Friihgeborenen [11]. Diese Zahlen stim-
men mit den Angaben in der Literatur iiberein.

Von 1993 bis 2002 lag das durchschnittliche Gestationsalter bei der Geburt fiir die
Gastroschisis bei 35,3 Wochen (31,2% davon in der 36. Woche), eine Frithgeburt lag in
78,1% der Falle vor und fiir die Omphalocele im Durchschnitt bei 35 Wochen mit einer
Friihgeburtenrate von 90,9%. Die Anzahl an Frithgeborenen ist in dem untersuchten
Kollektiv hoher als in der Literatur bekannt, und das Gestationsalter liegt fiir beide
Bauchwanddefekte in dem spéteren Beobachtungszeitraum unter dem in der Literatur.
Insbesondere fiir die Omphalocelegruppe konnte die niedrige Fallzahl einen wesentli-

chen Grund darstellen.
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Eine tliber die Jahre verbesserte prinatale Diagnostik, die Vielfalt der pra- und perinata-
len engmaschigen Uberwachung und die Méglichkeiten in der Perinatalmedizin, spielen
sicherlich eine grofle Rolle bei der Entscheidung zur Entbindung auch in sehr frithen
Schwangerschaftswochen.

Ein groBer Diskussionspunkt ist die Wahl des richtigen Zeitpunktes der Entbindung bei
pranatal diagnostizierten Bauchwanddefekten. Auf der einen Seite stehen bei einer vor-
zeitigen Entbindung vor der vollendeten 37. SSW die Risiken der Friihgeburtlichkeit
wie z.B. kardiorespiratorische Anpassungsstorungen, Hirnblutungen oder die nekrotisie-
rende Enterocolitis. In der Studie von Puligandla [39] konnte bei Frithgeborenen mit
Gastroschisis eine signifikant hohere Aufenthaltsdauer in der Klinik und ein ldngerer
Zeitraum bis zur vollstindigen oralen Erndhrung festgestellt werden. Andererseits
mochte man jedoch durch eine vorzeitige Beendigung der Schwangerschaft bei vorlie-
gendem Bauchwanddefekt einer um den Entbindungstermin erhohten intrauterinen
gastrointestinalen Morbiditdt vorbeugen [23, 28, 45, 46].

Die prénatale Diagnose eines Bauchwanddefektes sollte heute allein keine Indikation zu
einer vorzeitigen Entbindung darstellen, sondern unter Beriicksichtigung mehrerer Fak-
toren erfolgen: Die engmaschige sonographische Uberwachung von beispielsweise
Darmwanddicke, Dilatation von Darmschlingen, intrauterinem Wachstum und Frucht-
wassermenge, CTG-Kontrollen unter der Beriicksichtigung des biophysikalischen Pro-
fils und das Vorliegen weiterer Begleitfehlbildungen sollten gemeinsam gesehen wer-

den, und ggf. Anlass zu einer vorzeitigen Entbindung sein [33].

5.4.2 Entbindungsmodus

Seit langem werden in der Literatur kontroverse Diskussionen iiber die Entbindungsart
bei einem pripartal diagnostizierten Bauchwanddefekt gefiihrt. In einer groBen Meta-
analyse von Segel [47] mit 15 untersuchten Studien wurde kein signifikanter Einfluss
des Entbindungsmodus (vaginal oder per Sectio caesarea) auf die Rate an Primérver-
schliissen, neonatalen Komplikationen, Dauer bis zur vollstindigen oralen Erndhrung,
Dauer des Krankenhausaufenthaltes oder die postnatale Mortalitét festgestellt. Anhand
dieser Daten folgerten die Autoren, dass allein die Diagnose eines Bauchwanddefektes
keine Indikation zu einer elektiven Sectio darstellt und geburtshilflichen Indikationen

vorbehalten werden sollte. Puligandla et al. [39] zeigten in einer retrospektiven Analyse
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von 1990 bis 2000 bei 113 Gastroschisispatienten, 73% davon vaginal geboren und 27%
per Kaiserschnitt, keine statistisch signifikanten Unterschiede im Outcome der Kinder:
Untersucht wurde die Op-Methode, die Anzahl an Operationen, die Dauer der parente-
ralen Erndhrung, die Mortalitidt und die Aufenthaltsdauer in der Klinik. In der Sectio-
gruppe war das Risiko flir die Entwicklung eines RDS und einer gastrointestinalen Dys-
funktion signifikant erhoht.

In verschiedenen Arbeiten werden folgende Griinde, die gegen eine vaginale Geburt
sprechen, aufgefiihrt: Durch die Sectio wird eine Kontamination des Darms beim
Durchtritt durch den Geburtskanal mit vaginalen Keimen verhindert, eine mdgliche I-
schdmie des Darms durch Verdrehung oder Kompression wihrend der Wehen bzw. Ge-
burt wird umgangen, auch einer Verletzung bis hin zum Abriss des Darms wird vorge-
beugt. Zudem stehen bei einer elektiven Sectio Neonatologen und Kinderchirurgen be-
reit und konnen das Neugeborene mit dem Bauchwanddefekt unmittelbar versorgen [3,
47]. Obwohl die aufgefiihrten Argumente flir die Sectio sprechen, konnte dennoch, wie
oben dargestellt, in groBen Kollektiven kein signifikanter Vorteil fiir die Kaiserschnitt-
entbindung gefunden werden. Beriicksichtigt werden sollten auch die Risiken der Mut-
ter bei einem Kaiserschnitt, sowie die langere Aufenthaltsdauer als nach einer vaginalen
Geburt [3, 30]. Bei bekannter Omphalocele sollte dann ein Kaiserschnitt erfolgen, falls
der Defekt sehr groB ist (> S5cm) und/oder die Leber zu den eventrierten Organen gehort,
da es bei einer vaginalen Entbindung zu einer letalen Blutung kommen kann [3, 10, 14,
27].

Von 1972 bis 1982 wurden die an der Universitédtsklinik Wiirzburg behandelten Kinder
mit Gastroschisis oder Omphalocele alle vaginal geboren. In den folgenden Jahren bis
1992 wurden 48,4% der Kinder mit Gastroschisis per Sectio entbunden, bei den Kin-
dern mit Omphalocele waren es 27,8%. Uber die Indikation zur Sectio liegen fiir diesen
Zeitraum leider keine Angaben vor. AuBlerdem sollte hierbei beriicksichtigt werden,
dass erst nach 1987 in einigen wenigen Féllen der Bauchwanddefekt prénatal bekannt
war [11]. Ab 1993 bis einschlieBlich 2002 wurden bis auf zwei Kinder (bei einem davon
war der Bauchwanddefekt pripartal nicht bekannt) alle per Sectio caesarea entbunden.
Bei 60,7% wurde wegen der Diagnose Gastroschisis eine elektive Sectio durchgefiihrt,
bei der Omphalocele in 77,8%. In den restlichen Féllen lagen geburtshilfliche Indikatio-

nen zur Sectio vor. Der Wandel der Entbindungsart zeigt in den Wiirzburger Untersu-
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chungen eine Priaferenz zur Schnittentbindung beim prédnatal diagnostizierten Bauch-
wanddefekt. In der Analyse von Axt [27] liegt die Sectiorate bei der Gastroschisis mit
93% und fiir die Omphalocele mit 91% &hnlich hoch wie in Wiirzburg. Ebenso wird in
der Studie von Brantberg [15] fiir die Gastroschisis eine Sectiorate von 97% angegeben.
Wie oben bereits dargestellt, sollte die Diagnose eines Bauchwanddefektes allein nicht
der Grund fiir einen Kaiserschnitt sein, da im Outcome der Kinder kein signifikanter
Unterschied festgestellt werden konnte. Im Laufe der Zeit hat sich die prinatale Dia-
gnostik immer weiter verbessert, auch die perinatalen Uberwachungsmethoden und die
Moglichkeiten der Neonatologie sind weit fortgeschritten, so dass sicherlich auch aus
forensischen Griinden hdufig beim Vorliegen eines Bauchwanddefektes die Sectio in
einem Perinatalzentrum primér geplant wird. Schwachpunkte vieler Studien sind zum
einen die oft sehr kleinen Fallzahlen und zum anderen liegen nur retrospektive Analysen
vor. Um genauere Aussagen zum Entbindungsmodus machen zu konnen, werden pro-

spektive Studien benotigt.

5.4.3 Aufnahmezeitpunkt in eine kinderchirurgische Klinik

Uber den Aufnahmezeitpunkt nach der Geburt der Kinder mit Bauchwanddefekten in
eine kinderchirurgische Klinik mit entsprechender operativer Versorgung gibt es in der
Literatur nur wenige Angaben. Von 1993 bis 2002 wurden von 32 Kindern mit Gastro-
schisis 3 von auferhalb in die Abteilung fiir Kinderchirurgie der Universitétsklinik
Wiirzburg verlegt. Bei 2 von diesen 3 Kindern war der Defekt pranatal nicht bekannt.
Ebenso kamen 3 von 11 Kindern mit Omphalocele von peripheren Krankenhdusern, bei
2 war der Bauchwanddefekt vor Geburt nicht diagnostiziert worden. Ahnliche Zahlen
finden sich auch in der Literatur [16, 33, 48].

Unterschiedlich wird das Outcome der Kinder, die in einer Geburtsklinik mit bzw. ohne
angeschlossener Kinderchirurgie und anschlieBendem Transport geboren wurden, disku-
tiert. Die Arbeit von Wilson et al. [14] zeigt, dass bei Kindern mit Bauchwanddefekten,
die nach der Geburt in ein Versorgungszentrum transportiert werden miissen, héufiger
ein RDS, eine Mekoniumaspiration und eine Sepsis vorkommen. Bei Quirk et al. [49]
hatten die Kinder, die unmittelbar nach der Geburt in die Kinderchirurgie aufgenommen
wurden, eine statistisch signifikant kiirzere Aufenthaltsdauer, tolerierten friiher die orale

Nahrungszufuhr und der gesamte Kostenaufwand war somit wesentlich geringer. Dage-
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gen konnte in der Studie von Adra et al. [33] abhédngig vom Aufnahmezeitpunkt der
Kinder kein signifikanter Unterschied beziiglich der Rate an Primédrverschliissen, post-
operativen Komplikationen, Zeitpunkt der oralen Nahrungsaufnahme und Aufenthalts-

dauer festgestellt werden.

5.5 Postnatale Daten und Komplikationen

5.5.1 Allgemeinzustand und Auffalligkeiten

Der durchschnittliche Apgar-Wert nach 5 Minuten wird in der Literatur fiir Kinder mit
Gastroschisis von 7,9 Punkten bis 9,1 Punkte angegeben [15, 43, 50]. Fiir die Omphalo-
cele wird in der Studie von Gibbin et al. [31] mit 38 Omphalocelefillen der 5-Minuten-
Apgar mit einem Median von 8 dokumentiert.

Die Werte in den Wiirzburger Untersuchungen stimmen mit der Literatur tiberein: Von
1972 bis 1992 lag der Apgar nach 5 Minuten bei den Gastroschisiskindern im Durch-
schnitt bei 8,9 Punkten [11], von 1993 bis 2002 ebenso bei 8,9. Die Omphalocelekinder
erreichten in dem fritheren Untersuchungszeitraum einen Durchschnittsapgar von 8,6, in

dem spiteren Zeitraum 8,4, wihrend der Median bei 9 Punkten lag.

Uber die Art und Hiufigkeit der eventrierten Organe bei der Gastroschisis finden sich
bei Novotny et al. [29] mit 69 Patienten folgende Angaben: Der Diinndarm war in 100%
der Félle vorgefallen, der Dickdarm in 91%, der Magen in 51%, Ovarien in 15%, Hoden
in 6%, die Harnblase in 4%, die Leber in 1%. Diese Daten stimmen weitgehend mit
anderen Daten aus der Literatur und auch mit den Zahlen aus Wiirzburg iiberein. Unter-
suchungen tiber die Art und Anzahl der vorgefallenen Organe und die Prognose der
Kinder liegen hingegen zur Zeit nicht vor.

Bei der Omphalocele konnte in mehreren Studien ein Zusammenhang zwischen intra-
korporaler Leber und dem Auftreten von Chromosomenanomalien festgestellt werden.
Ist im Bruchsack die Leber nicht enthalten, besteht ein hoheres Risiko, dass ein abnor-
maler Karyotyp und somit Chromosomenanomalien vorliegen [3, 14].

In Wiirzburg war in dem Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 bei 3 Kindern mit
Omphalocele die Leber nicht mit im Bruchsack enthalten. Bei allen 3 Kindern waren

Begleitfehlbildungen beschrieben, eine Chromosomenanalyse mittels Amniocentese lag
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jedoch nur bei einem der Kinder vor, welche unauffillig war. Somit kann hier keine
Aussage iliber ein erhohtes Risiko fiir einen abnormalen Karyotyp bei intrakorporaler
Leber getroffen werden. Auch in den Untersuchungen von 1972 bis 1992 konnte kein
Zusammenhang zwischen dem Fehlen der Leber im Bruchsack und einer erhdhten
Fehlbildungsrate nachgewiesen werden: Es zeigten sich mit 70% zusitzlichen Missbil-
dungen fiir den isolierten Darmvorfall und 60% bei zusétzlicher Leberbeteiligung nur
geringe Unterschiede [11].

Auch die GroBe des Bauchwanddefektes der Omphalocele scheint einen Einfluss auf die
Prognose der Kinder und das Vorhandensein von Begleitfehlbildungen zu haben. Axt et
al. [27] beobachteten ein Auftreten von zusdtzlichen letalen Fehlbildungen bei 62% der
Kinder mit groBen Omphalocelen (> 5cm), im Gegensatz zu 8% bei kleinem Defekt (<
Scm). In Wiirzburg hatten in der Analyse von 1972 bis 1992 80% der Kinder mit gro-
Bem Defekt und im Vergleich nur 46% der Kinder mit kleinem Defekt zusatzliche
Missbildungen. In dem spiteren Erfassungszeitraum von 1993 bis 2002 konnte kein

Unterschied diesbeziiglich festgestellt werden.

Correia-Pinto [51] und Api [52] konnten in experimentellen Tiermodellen eine patholo-
gische Verdnderung des Darms bei Exposition mit mekoniumhaltigem Fruchtwasser
zeigen. Es wurden inflammatorische Faktoren nachgewiesen, die zur Verdickung der
Darmwand und fibrindsen Beldgen fithren. Durch einen Fruchtwasseraustausch, auch
unter dem Ansatz einer intrauterinen fetalen Therapie, konnte ein Riickgang bzw. Feh-
len morphologischer und funktioneller Darmverdnderungen gezeigt werden [14].
Mekoniumhaltiges Fruchtwasser bei Kindern mit Gastroschisis konnte in verschiedenen
Arbeiten in 25% bis 69% der Fille nachgewiesen werden [15, 40, 42, 43]. Fiir die
Omphalocele konnten keine Daten gefunden werden. In Wiirzburg lagen die Werte fiir
die Gastroschisis zwischen 27,3% (1972-1992) [11] und 35,5% (1993-2002).

Daten zu postnatalen Komplikationen bei Bauchwanddefekten finden sich in der aktuel-
len Literatur insbesondere fiir die Gastroschisis, mit Gewichtung der Probleme durch
gastrointestinale Fehlbildungen. Fiir die Omphalocele liegen jedoch keine Daten vor.
Die intestinale Atresie, in der Mehrzahl jejunoileal, wird nach der aktuellen Literatur in
5,5% bis 25% der Fille bei der Gastroschisis beschrieben [37]. Ein Problem ist, dass die

Darmatresie hiufig primér verkannt wird, da fibrindse Beldge den Defekt oft verdecken.
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Die intestinale Atresie und mdgliche Komplikationen wie Perforation, Darmnekrose
oder Volvulus miissen operativ angegangen werden: z.T. sind mehrfache Operationen
mit Darmresektionen, Anastomosen und Anlage von Stomata notwendig [3, 14]. Molik
et al. [53] haben in ihrer Untersuchung die Gastroschisis in ,,einfache” und ,,komplexe*
Falle mit Atresie, Stenose oder Perforation unterschieden. Von 103 untersuchten Patien-
ten wurden 32 (31%) als komplex eingestuft. Die Kinder in der komplexen Gruppe hat-
ten verglichen mit der ,.einfachen Gruppe® statistisch signifikant mehr postoperative
Komplikationen mit ldngerer Beatmungsdauer, einen verzogerten Nahrungsaufbau, eine
dreifach lingere Aufenthaltsdauer und eine hohere Mortalitit (28% in der komplexen
Gruppe versus 0% in der einfachen Gruppe) [53]. Beziiglich der hheren Mortalitét gibt
es unterschiedliche Daten, in mehreren Arbeiten konnte keine erhohte Mortalitit fiir
»komplexe* Fille nachgewiesen werden [50]. Weitere Komplikationen, die v.a. bei
Frithgeborenen auftreten, sind die NEC (nekrotisierende Enterocolitis) und die Sepsis
[28].

In Wiirzburg waren fiir den Zeitraum von 1972 bis 1992 in der Gastroschisisgruppe
66,7% [11] und von 1993 bis 2002 in 31% postnatale Komplikationen dokumentiert.
Von 1972 bis 1992 waren die intestinalen Probleme mit 75% am haufigsten, gefolgt von
respiratorischen und kardialen Problemen. In den folgenden zehn Jahren standen respi-
ratorische Komplikationen mit 100% an erster Stelle, gefolgt von Infektionen, gastroin-
testinalen und kardialen Problemen. Ein wesentlicher Faktor dieser unterschiedlichen
Zahlen ist sicherlich die mangelnde oder fehlerhafte Dokumentation in den Klinikakten.
Die Friihgeburtenrate, die z.B. die hohere Zahl an respiratorischen Komplikationen er-
kldren konnte, war in beiden Untersuchungszeitriumen mit 74% von 1972 bis 1992 und
mit 78,1% von 1993 bis 2002 fast gleich.

Auch fiir Kinder mit Omphalocele liegen sehr unterschiedliche Daten vor: Von 1972 bis
1992 traten bei 55,9% postnatal Komplikationen auf (davon je 31,6% respiratorische
und gastrointestinale Probleme, gefolgt von 26,3% kardialen Komplikationen) und von
1993 bis 2002 bei 63,6% der Kinder (hier wieder 100% mit Atemstérungen, gefolgt von
jeweils 42,9% kardialen Problemen und Infektionen). In der aktuellen Literatur sind,
wie oben dargestellt, grofitenteils nur gastrointestinale Komplikationen der Gastroschi-

sis beschrieben, iiber respiratorische oder kardiale Probleme finden sich keine Angaben.
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5.5.2 Geburtsgewicht

Das Geburtsgewicht von Kindern mit Bauchwanddefekten ist verglichen mit einem
Normalkollektiv signifikant niedriger [20]. Zudem konnte in mehreren Arbeiten gezeigt
werden, dass das Geburtsgewicht der Kinder mit Gastroschisis statistisch signifikant
unter dem der Kinder mit Omphalocele liegt [16, 17, 32]. Das durchschnittliche Kor-
pergewicht bei Entbindung wird fiir die Gastroschisis von 2277 g [54] bis 2586 g [15]
und fiir die Omphalocele von 2212 g [20] bis 3074 g [32] angegeben. In der Mehrzahl
der Analysen wogen Kinder mit Gastroschisis zwischen 2300 g und 2400 g [20, 27, 29,
37] und Kinder mit Omphalocele zwischen 2600 g und 2900 g [18, 31, 35].

Als ,,small for date®, also definitionsgemal ein Geburtsgewicht unter der 10. Perzentile
der Standardgewichtskurve [12], gibt es insbesondere fiir die Gastroschisis in der
Literatur sehr unterschiedliche Angaben. Dies konnte darauf beruhen, dass ,,small for
date* einmal kleiner der 3. Perzentile mit 46% [42], einmal kleiner der 5. Perzentile mit
31,9% [17] oder zum anderen kleiner der 10. Perzentile mit 54,8 % [32] definiert wird.
Ein Geburtsgewicht kleiner der 10. Perzentile wird fiir die Omphalocele mit 23,2% [32]
und 55% [27] angegeben, unter der 5. Perzentile mit 23,7% [17].

Calzolari et al. [18] beschrieben, dass bei Kindern mit Gastroschisis oder Omphalocele,
bei denen zusitzlich weitere Begleitfehlbildungen vorlagen, auch das Geburtsgewicht
niedriger war. Auch Molik et al. [53] mit einer Unterteilung der Gastroschisis in ,,simp-
le* und ,,komplexe™ Fille, d. h. mit Diinndarmatresie, Perforation oder Darmstenose,
machten diese Feststellung. Es sollten jedoch in der Diskussion iiber das Geburtsge-
wicht nicht nur weitere Fehlbildungen, sondern auch die Frithgeburtlichkeit beriicksich-
tigt werden. In der Literatur wird die Friihgeburt, die hdufig mit einem niedrigen Ge-
burtsgewicht per se einhergeht, in der Diskussion selten erwihnt. Uber das Outcome der
Kinder mit niedrigem Geburtsgewicht liegen wenige Daten vor, Driver et al. [37] be-
schrieben eine signifikant langere Dauer der parenteralen Erndhrung und des Kranken-
hausaufenthaltes.

In Wiirzburg lag von 1993 bis 2002 das durchschnittliche Geburtsgewicht der Gastro-
schisiskinder bei 2423 g. ,,Small for date* (< 10. Perzentile) waren 12,9% und somit
weniger als in der Literatur beschrieben. In der Gastroschisisgruppe waren 78,1% Friih-

geburten.
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Das Geburtsgewicht der Kinder mit Omphalocele lag auch in Wiirzburg mit durch-
schnittlich 2568 g hoher als bei den Gastroschisiskindern. Unter Beriicksichtigung der
kleinen Fallzahl in der Omphalocelegruppe (11 Kinder), waren 9,1% ,,small for date®,
in 90,9% lag eine Frithgeburt vor. Es konnte weder in der Gastroschisis- noch in der
Omphalocelegruppe eine Korrelation von zusitzlichen Begleitfehlbildungen und niedri-

gem Geburtsgewicht festgestellt werden.

5.6 Begleitfehlbildungen

5.6.1 Nichtkomplexe Fehlbildungen

Wird prénatal die Diagnose eines Bauchwanddefektes gestellt, sollte insbesondere bei
einer Omphalocele ein Screening nach zusitzlichen Fehlbildungen erfolgen, da hier
signifikant mehr Begleitfehlbildungen auftreten als bei einer Gastroschisis [3, 23]. Die
Haufigkeit fiir weitere z.T. multiple Anomalien bei einer Omphalocele variiert in der
Literatur von 10 bis 91% [20, 32]. Mit ca. 50% kommen kardiale Fehlbildungen am
haufigsten vor [14], gefolgt von gastrointestinalen, urogenitalen, muskuloskelettalen
und ZNS-Fehlbildungen [23, 30]. In der Wiirzburger Untersuchung waren von 1972 bis
1992 64,9% der Kinder mit Omphalocele von Begleitfehlbildungen betroffen [11], von
1993 bis 2002 insgesamt 90,9%. Die Beobachtung in der Literatur, dass v.a. kardiale
Anomalien vorhanden sind, konnte auch in Wiirzburg bestétigt werden.

Bei der Gastroschisis schwanken in der Literatur die Angaben zu weiteren Fehlbildun-
gen zwischen 5-53% [20, 32], wobei hier v.a. gastrointestinale Anomalien beschrieben
werden [14, 20]. In der Gastroschisisgruppe lagen in Wiirzburg im Zeitraum 1993-2002
48,4% Begleitfehlbildungen vor, 1972-1992 waren es 39,4% [11]. Auch hier stimmen
die Ergebnisse, dass es sich insbesondere um gastrointestinale Anomalien handelt, mit

der Literatur tiberein.

5.6.2 Chromosomenanomalien

Da die Omphalocele auch hdufig mit Chromosomenanomalien vergesellschaftet ist,
sollte den betroffenen Eltern zu einer fetalen Karyotypisierung, beispielsweise mittels
Amniocentese, geraten werden [3]. Chromosomenanomalien bei Omphalocele finden

sich laut Literaturangaben in 8-54% der Félle [3, 18, 26]. Beschrieben werden mit ab-
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nehmender Haiufigkeit die Trisomie 18 (Edwards-Syndrom), Trisomie 13 (Pitau-
Syndrom), Trisomie 21 (Down-Syndrom), das Klinefelter- und Turner-Syndrom sowie
Triploidien [18, 20, 24, 32]. Uber durchgefiihrte Karyotypisierungen mittels Amniocen-
tese liegen in wenigen Studien Angaben vor: Bei Hwang [23] wurde bei 93 von 127
Omphalocelefillen eine Chromosomenanalyse durchgefiihrt, bei 20% lag ein abnorma-
ler Karyotyp vor, in der Arbeit von Axt [27] wurde bei jedem der 26 Félle eine Amnio-
centese gemacht, in 27% lag hier ein abnormaler Befund vor. Angaben iiber durchge-
fiihrte Karyotypisierungen in Wiirzburg lagen lediglich von 1993-2002 vor: In 6 von 11
Féllen (54,5%) wurde eine Chromosomenanalyse durchgefiihrt, 5 davon (83,3%) waren
unauffallig.

In dem gesamten Beobachtungszeitraum von 1972 bis 2002 an der Universitéitsklinik
Wiirzburg liegen nur zwei dokumentierte Fille mit einer Chromosomenanomalie vor:
Davon entfillt einer in den Zeitraum von 1972-1992 (46 XY; A2 g+) [11] und der ande-
re in den Zeitraum von 1993 bis 2002 mit einer perizentrischen Inversion am Chromo-
som 10. Die fiir die Omphalocele hdufigen Chromosomenstérungen, s.o., lagen in der
Wiirzburger Studie nicht vor. Ein mdglicher Grund hierfiir konnte darin liegen, dass in
vielen Studien nicht nur Lebendgeborene mit Gastroschisis oder Omphalocele, sondern
auch Totgeburten, Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbriiche in die Untersuchungen
mit einbezogen wurden und sich somit die Zahl an Chromosomenanomalien, aber auch
Fehlbildungen und Syndromen, erhdht [18, 22, 32].

Bei der Gastroschisis treten verglichen mit der Omphalocele sehr selten Chromosomen-
anomalien auf. In der Studie von Barisic [32] lag in lediglich 2% von insgesamt 106
untersuchten Gastroschisisfillen eine Chromosomenanomalie vor. Bei Calzolari [18]
wurde eine Rate von 3,3% bei insgesamt 274 Fillen beschrieben. In beiden Studien
wurden neben Lebendgeburten auch Totgeburten, Fehlgeburten und Abruptiones mit
eingeschlossen. Die Beobachtung in der Literatur kann auch in Wiirzburg bestatigt wer-
den, hier wurde von 1972 bis 2002 bei den Kindern mit Gastroschisis keine Chromoso-

menanomalie festgestellt.
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5.6.3 Komplexe Fehlbildungssyndrome

Neben den Fehlbildungen und Chromosomenanomalien werden bei der Omphalocele
auch komplexe Fehlbildungssyndrome beschrieben: An erster Stelle ist hier das Beck-
with-Wiedemann-Syndrom (BWS) mit einer Haufigkeit von bis zu 20% [30] aufzufiih-
ren, des Weiteren die seltener vorkommende Cantrellsche Pentalogie, das OEIS Syn-
drom und das Amniotic Band Syndrom [20].

In Wiirzburg zeigten von 1972-1992 35,1% in der Omphalocelegruppe komplexe Fehl-
bildungssyndrome, am héaufigsten war darunter das BWS mit 16,2% zu finden [11]. In
der Untersuchungsperiode von 1993 bis 2002 gab es 2 Syndrome, in beiden Fillen han-
delte es sich um das BWS Syndrom.

Wie fiir die Chromosomenaberrationen beschrieben, sind komplexe Fehlbildungssyn-
drome v.a. bei der Omphalocele und nur in einigen wenigen Féllen bei der Gastroschisis
zu finden. Bei Stoll [20] lag von 47 untersuchten Gastroschisisfillen in 4,3% ein Syn-
drom vor, bei Barisic [32] von 106 Fillen in 7%. Die gleiche Beobachtung konnte in
Wiirzburg gemacht werden: Von 1972 bis 2002 war in der Gastroschisisgruppe 1 Fehl-
bildungssyndrom dokumentiert (s. 4.4.5).

5.6.4 Beeinflussende Faktoren

Anzumerken bleibt, dass die Prozentzahlen der angegebenen Begleitfehlbildungen von
Studie zu Studie sehr variieren. Wie bereits oben erwéhnt, kann ein Grund in den unter-
schiedlichen Einschlusskriterien der einzelnen Studien liegen: Werden neben den Le-
bendgeburten auch Totgeburten, Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbriiche mit in
die Studie einbezogen, so erhoht sich die Anzahl der Begleitfehlbildungen [18, 22, 32].
Kilby [55] weist in seiner Arbeit darauf hin, dass nationale Fehlbildungsregister, aus
welchen in verschiedenen Studien Daten erhoben wurden, z.T. unvollstindig und feh-
lerhaft sind, da nicht immer alle Fehlbildungen gemeldet und z.T. falsch klassifiziert
werden.

Im Verlauf der Jahre hat sich die prinatale Diagnostik immer weiter verbessert, so dass
der Bauchwanddefekt groftenteils im Routineultraschall entdeckt wird. Weitere Fehl-
bildungen, v.a. in Zusammenhang mit der Omphalocele, konnen ebenfalls so-
nographisch diagnostiziert werden. Zudem wurde die prdnatale Diagnostik durch die

Moglichkeit der Chromosomenanalyse v.a. mittels Amniocentese erweitert. Die Fort-
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schritte in der prédnatalen Diagnostik haben aber auch zur Folge, dass Schwanger-
schaftsabbriiche bei isoliertem Vorliegen einer Gastroschisis oder Omphalocele durch-
geflihrt werden: Bei Barisic [32] mit 137 Omphalocelefillen wurde bei insgesamt 37%
eine Abruptio vorgenommen. Die Anzahl der Schwangerschaftsabbriiche lag bei isolier-
tem Auftreten der Omphalocele mit 17% signifikant niedriger, verglichen mit 67% bei
zusitzlichen Chromosomenanomalien, 42% bei begleitenden Syndromen und bei 41%
mit weiteren multiplen Fehlbildungen. In der gleichen Arbeit war bei 106 Gastroschisis-
féllen eine Rate von 29% Abruptiones aufgefiihrt. Bei isoliert vorkommender Gastro-
schisis lag die Rate bei 16%, bei zusétzlichen abnormalen Karyotypen, komplexen Syn-
dromen und Fehlbildungen waren signifikant mehr Abbriiche durchgefiihrt worden.
Ahnliche Zahlen konnten in der groBen Analyse von Calzolari [18] gezeigt werden: In
732 Féllen mit Omphalocele wurde bei 33,2% die Schwangerschaft elektiv abgebro-
chen, in 22,7% wegen isoliert diagnostizierter Omphalocele. In 274 Fillen mit Gastro-
schisis wurden 26,5% der Schwangerschaften beendet, wegen isolierter Gastroschisis
18,7%.

In der Wiirzburger Analyse lagen keinerlei Angaben zu Schwangerschaftsabbriichen
vor. Wie bereits diskutiert, konnte jedoch in Wiirzburg die Abnahme der Gesamtzahl an
Omphalocelen, aber auch insgesamt an schweren Fehlbildungen und Syndromen von
1972 bis 2002 durch eine ansteigende Zahl an Abruptiones erklirt werden.

Nach der Diagnosestellung sollte ein ausfiihrliches Beratungsgesprich mit den betroffe-
nen Eltern stattfinden und die Prognose bei isolierten Bauchwanddefekten und ggf. wei-

teren vorliegenden Begleitfehlbildungen dargelegt werden [15].

5.7 Primirversorgung

Die Ziele der Primédrversorgung von Kindern mit Bauchwanddefekten sind, sie préope-
rativ zu stabilisieren sowie einem Fliissigkeits- und EiweiBBverlust und einer Hypother-
mie vorzubeugen. Hierzu werden die eventrierten Organe mit der unteren Korperhilfte
in einen sterilen Plastiksack eingepackt, auch um ein Trauma oder Kontamination der
Organe zu vermeiden (s. Abb. 1). Empfohlen wird Fliissigkeitssubstitution, die Gabe

von Breitspektrumantibiotika, die Korrektur einer metabolischen Azidose, und wenn
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notwendig, das Legen einer Magensonde. Situationsabhidngig sollte auch eine Beat-
mungstherapie erfolgen [13, 14, 49].

In Wiirzburg sind die Kinder primér nach diesen Empfehlungen versorgt worden. Von
1972 bis 1992 wurde der Defekt mit feuchten Tiichern abgedeckt, welche dann ab 1993
wie auch in der Literatur beschrieben [49], durch einen sterilen Plastiksack ersetzt wur-
den. Dadurch kann der Fliissigkeitsverlust reduziert, die Korperkerntemperatur besser
gehalten werden, und der Plastiksack erlaubt eine Inspektion der eventrierten Organe

ohne weitere Manipulation [49].

5.8 Wandel der Therapie

5.8.1 Konservative Therapie

Kinder mit sehr groer Omphalocele wurden, wie in der Literatur bis ca. 1985 beschrie-
ben, konservativ therapiert [11]. Bei dieser Art der Therapie wurde der Omphalocelen-
sack, der intakt sein musste, mit einem Antiseptikum, wie z.B. Mercuchrom®, bepin-
selt. Dadurch bildete sich Granulationsgewebe, welches vernarbt und schrumpft, wo-
durch das Eventrat schrittweise in die Bauchhdhle zuriickgedrangt wurde. Durch weite-
re Epithelialisierung resultierte letztlich eine groBe Bauchwandhernie, welche dann zu
einem spdteren Zeitpunkt operativ versorgt werden musste [3, 14]. Diese Methode wur-
de ca. bis 1985 v.a. bei sehr groBen Defekten durchgefiihrt, bei denen eine Riickverlage-
rung des Eventrats in die Bauchhohle zu bedrohlichen intraabdominalen Driicken ge-
fiihrt hitte. Durch Ubersehen von ggf. weiteren abdominalen Fehlbildungen, Komplika-
tionen wie Infektion, Sepsis und die ldngere Hospitalisierung bis hin zu letalem Verlauf,
wurde diese Behandlungsmethode weitgehend verlassen [14]. In der Literatur wird ab
ca. 1990 lediglich auf diese konservative Therapieoption bei sehr groen Defekten hin-
gewiesen, Fille die ausschlieBlich konservativ therapiert wurden, sind nicht bekannt
[14, 39].

Im Untersuchungszeitraum von 1972 bis 1992 wurden in Wiirzburg 6 von 37 (16%)
Kindern mit Omphalocele konservativ behandelt. 1977 wurde diese Behandlungsme-
thode in der Abteilung fiir Kinderchirurgie der Universitit Wiirzburg zum letzten Mal

eingesetzt [11]. Fiir die Gastroschisis liegt keine konservative Therapieform vor.

61



5.8.2 Operative Therapie

Eine weitere Methode, die v.a. bei sehr grolen Omphalocelen durchgefiihrt wurde, ist
der primdre Hautverschluss bei fehlendem Faszienverschluss. Es resultierte eine grof3e
Bauchwandhernie, die in einer weiteren Sitzung korrigiert wurde [3, 14]. Da diese Me-
thode zu ausgedehnten Verwachsungen fiihrte und z.T. mehrere Relaparotomien bis
zum endgiiltigen Bauchwandverschluss notwendig waren [54], wurde diese Methode
nach 1990 kaum mehr durchgefiihrt und nur bei Versagen anderer Verschlussmoglich-
keiten empfohlen [14].

In Wiirzburg wurde diese Methode von 1972 bis ca. 1979 bei 6 Kindern (17,6%) mit
Omphalocele und bei 3 Kindern (9,1%) mit Gastroschisis durchgefiihrt [11].

Im Konsens der aktuellen Literatur stellt der operative Primarverschluss in den letzten
20 Jahren die Methode der Wahl bei der Gastroschisis und Omphalocele dar. Vorraus-
setzung flir den Primérverschluss ist, dass die eventrierten Organe in die Bauchhdhle
verlagert werden konnen, ohne dass ein erhohter lebensbedrohlicher intraabdominaler
Druck entsteht [34, 39].

Bei der Gastroschisis wird der Darminhalt nach aboral ausgestrichen, um eine Volu-
menreduktion des in den Bauchraum einzubringenden Darms zu erreichen. Optional
werden miteinander verwachsene, verklebte Darmschlingen voneinander geldst. Es folgt
eine Erweiterung der Bruchliicke und die Ligatur der Nabelschnurgefa3e und des Ura-
chus. Wiederum optional wird die Haut mobilisiert, evtl. digital gestrecht. Das Darm-
konvolut bzw. Organeventrat wird ins Abdomen zuriickverlagert und primér die Faszie
und die dariiber liegenden Schichten verschlossen.

Das operative Vorgehen bei der Omphalocele unterscheidet sich im Wesentlichen nicht
von der Gastroschisis, auller dass der Omphalocelensack eréffnet und abgetragen wird
[56].

Die Vorteile des Primérverschlusses liegen darin, dass bei komplikationslosem Verlauf
ein schneller oraler Nahrungsauftbau mdoglich ist, weniger Folgeoperationen durchge-
fiihrt werden miissen, weniger Sepsis-Fille auftreten und die Aufenthaltsdauer in der
Klinik kiirzer ist [14, 34]. Besteht jedoch ein Missverhéltnis zwischen der Gréfe des
Eventrats und der Bauchhdhle und ist nach Riickverlagerung der Organe ins Abdomen

der intraabdominelle Druck zu hoch, kann es u. a. zu folgenden Komplikationen kom-
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men: Beeintrichtigung der Atmung, Vena-cava-Kompressionssyndrom, Kompression
der Ureteren, Darmischidmie [14, 34].

Die Angaben zur Haufigkeit eines Primérverschlusses bei Gastroschisis schwanken in
der aktuellen Literatur zwischen 42% [48] und 92% [15] und liegen in der Mehrzahl der
Fille bei 65% bis 80% [39, 50, 53]. In Wiirzburg lie3 sich in dem Untersuchungszeit-
raum von 1972 bis 2002 eine Zunahme von Primédrverschliissen bei Gastroschisis ver-
zeichnen, und zwar von 33,3% (1972-1992) [11] auf 65,6% (1993-2002).

Bei der Omphalocele schwanken die Angaben zum Primirverschluss in der Literatur
zwischen 51% [30] und 73% [27], wobei hier eine niedrige Fallzahl von 31 bzw. 11
Féllen beachtet werden sollte. In Wiirzburg konnte von 1972-1992 bei 52,9% der Kin-
der mit Omphalocele der Defekt primdr verschlossen werden [11], 1993-2002 waren es
63,6%.

Fiir groBe Bauchwanddefekte, die zundchst aus oben genannten Griinden nicht primér
verschlossen werden konnen, gibt es mehrere Moglichkeiten einer Bauchdeckenersatz-
plastik bzw. eines verzdgerten definitiven Verschlusses nach vorausgehender schritt-
weiser Riickverlagerung der eventrierten Organe in die Bauchhohle. Konnte die Faszie
primér nicht verschlossen werden, wurden frither Amnionlappen, spéter dann lyophili-
sierte Dura eingesetzt [54]. Im Laufe der Jahre wurden diese ,,natilirlichen Materialien*

durch Kunststoffmembranen wie z.B. einen PTFE-Patch (Gore-Tex®) [57] ersetzt.

Abbildung 5 In den Fasziendefekt implantierter PTFE-Patch (Gore-Tex®) bei einer groBen
Omphalocele.
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Das am hiufigsten in der aktuellen Literatur beschriebene Verfahren bei verzogertem
Bauchwandverschluss ist die sog. ,,Silo-Technik®, auch als Schusterplastik bezeichnet.
Bei der Unmoglichkeit des primédren Bauchdeckenverschlusses wird hierbei an die Rén-
der der Bruchpforte zirkuldr eine Silastikfolie eingendht, deren freie Rénder zu einem
Beutel verschlossen werden, in dem sich die eventrierten Organe befinden. Der Silasitk-
sack wird nun schrittweise abdominalwérts ligiert, die Bauchhohle dadurch erweitert
und schlieBlich das Eventrat ins Abdomen zuriickverlagert. Letztendlich kann die Faszie
verschlossen werden [8]. Die Anwendung der ,,Silo-Technik* liegt in der Literatur zwi-
schen 8% [15] und 58% [48]. Der endgiiltige Verschluss des Defektes wird nach durch-
schnittlich 7,5 Tagen erreicht [15, 29].

Abbildung 6 Schrittweiser Bauchdeckenverschluss durch eine Schusterplastik.

In Wiirzburg wurde bis 1996 die Bauchdeckenersatzplastik mit Dura, in einem einzigen
Fall mit Amnion durchgefiihrt. Ab 1997 wurde anstelle von Dura ein PTFE-Patch ein-
gesetzt. Als weitere temporidre Materialien wurden Opsitefolie, Silikon- und Silastikfo-
lien verwendet. Im einzelnen wurde von 1972 bis 1992 bei 54,5% der Kinder mit
Gastroschisis eine Bauchdeckenersatzplastik, und zwar bei 77,8% mit Dura, in 11,1%

mit Opsitefolie und bei je 5,5% mit Silikon und Amnion durchgefiihrt. Im gleichen Zeit-
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raum wurden 27% der Kinder mit Omphalocele mit einer Ersatzplastik versorgt, und
zwar 90% mit einer Duraplastik und 10% mit einer Silikonplastik [11]. Von 1993 bis
2002 bekamen 34,4% der Gastroschisiskinder eine Bauchdeckenersatzplastik, und zwar
bis einschlieBlich 1996 mit Dura, ab 1997 mit Goretex®. In der Omphalocelegruppe
benoétigten von 11 Patienten 4 (36,4%) eine Ersatzplastik. Eine Schusterplastik erhielten
3 Patienten in der Omphalocelegruppe.

Die aktuelle Literatur zusammenfassend ldsst sich sagen, dass wie oben bereits mit sei-
nen Vorteilen und Komplikationen dargestellt, der Primérverschluss die Methode der
Wahl darstellt [14, 34]. Sicherlich spielen die verbesserten perioperativen Umsténde,
v.a. die Fortschritte und Mdglichkeiten der Neonatologie und perinatalen Intensivmedi-

zin, eine entscheidende Rolle beim Erfolg der jeweiligen Behandlungsmethode.

5.8.3 Gleichzeitig weitere durchgefiihrte Operationen

Im Rahmen der priméren Operation der Bauchwanddefekte werden bei Bedarf weitere
Operationen durchgefiihrt. Insbesondere bei der Gastroschisis ist aufgrund von gastroin-
testinalen Begleitfehlbildungen wie z.B. der Darmatresie oder Komplikationen wie Ste-
nosen, Ischdmien, Nekrosen oder Perforation, eine Darmresektion mit anschlieBender
Anastomosenbildung oder einer Stomaanlage notwendig [14]. In der Literatur liegen
unterschiedliche Zahlen fiir Begleitoperationen vor: Bei Brantberg et al. [15] wurde bei
3,4% von 59 Kindern mit Gastroschisis eine Darmresektion wegen Darmatresie vorge-
nommen, bei Axt et al. [27] mit 15 Fillen musste in 26,6% Darm wegen Ischidmie, Atre-
sie und/oder Stenose reseziert werden.

Frither wurde auch eine Gastrostomie angelegt, was heutzutage obsolet ist, da eine Ma-
gensonde ausreichend ist. Bei Novotny et al. [29] wurde die Gastrostomie von 1976 bis
1980 in 53% der Fille durchgefiihrt, von 1986 bis 1990 waren es nur noch 6,3%.

Fiir die Omphalocele liegen zu Begleitoperationen wenig Daten vor, es werden gastroin-
testinale und z.T. andere Fehlbildungen wie Meningocelen mitversorgt [34].

In Wiirzburg waren von 1972 bis 1992 bei der Gastroschisis bei 12,1% [11] und von
1993 bis 2002 bei 21,9% zusétzliche operative Eingriffe notwendig. Von 1972 bis 1992
wurden bei 9,1% der Gastroschisiskinder Darmanteile reseziert und in 3% ein Meckel-
divertikel abgetragen, von 1993 bis 2002 erfolgte bei 9,4% eine Darmresektion, gefolgt

von einer Nabelrekonstruktion in 6,3%.
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In der Zeit von 1972 bis 1992 erhielten 29,4% der Kinder mit Omphalocele zuséatzliche
operative Eingriffe in der ersten Sitzung: Von 34 Kindern mit Omphalocele wurde bei
14,7% Darm entfernt und in 11,8% ein Meckeldivertikel abgetragen [11]. Von 1993 bis
2002 wurde in gleicher Sitzung lediglich bei 3 von 11 (27,3%) Omphalocelekindern ein
neuer Nabel konstruiert. Zu beachten ist hier die kleine Fallzahl von 11 Kindern mit
Omphalocele.

Auch die Anzahl der Gastrostomien fiel von 32% in den Jahren 1972 bis 1985 auf 3%
in den Jahren 1986 bis 1992 [11] und auf 0% in den Jahren 1993 bis 2002.

5.9 Der postoperative Verlauf

5.9.1 Postoperative Beatmungsdauer

Uber die postoperative Beatmungsdauer von Kindern mit Bauchwanddefekten finden
sich in der aktuellen Literatur nur sehr wenige Angaben. Fiir die Gastroschisis wird eine
durchschnittliche Beatmungsdauer von 4,5 Tagen [37] bis 6,8 Tagen [53] angegeben.
Fiir Kinder mit Omphalocele konnten keine Daten gefunden werden. Novotny et al. [29]
stellten in ihrem 18 Jahre langem Untersuchungszeitraum eine Zunahme der postopera-
tiven Beatmung von 0% in den Jahren 1972 bis 1975 auf 87% in den Jahren 1986 bis
1990 fest.

In Wiirzburg waren von 1972 bis 1992 80,6% der Kinder mit Gastroschisis postoperativ
fiir durchschnittlich 5,4 Tage beatmet und im gleichen Zeitraum 55,9% der Kinder mit
Omphalocele fiir durchschnittlich 5,6 Tage [11]. Von 1993 bis 2002 wurden alle Kin-
der, die in der Kinderchirurgie der Universitdtsklinik Wiirzburg an einem der beiden
Bauchwanddefekte operiert wurden, postoperativ beatmet. Die Beatmungsdauer betrug
bei der Gastroschisis im Durchschnitt 6,5 Tage, bei der Omphalocele 10,3 Tage.

Zu beriicksichtigen sind komplexe Félle, die aufgrund von Komplikationen oder mehr-
fachen Operationen fiir einen ldngeren Zeitraum beatmet werden miissen [30]. Obwohl
sich in der Literatur kaum Angaben iiber die postoperative Beatmung finden, ist dies
sicherlich als ein Fortschritt in der Betreuung operierter Kinder mit Bauchwanddefekten

Zu werten.
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5.9.2 Postoperative Komplikationen

Zu postoperativen Komplikationen finden sich in der Literatur groBtenteils allgemeine
Angaben. Nach Verschluss der Bauchhohle kann es durch einen erhéhten intraabdomi-
nellen Druck zu einem Zwerchfellhochstand und somit respiratorischen Komplikationen
kommen. Andererseits kann der erhohte intraabdominelle Druck auch zu einer GefaB-
okklusion mit Organversagen fiihren. Gastrointestinale Komplikationen, v.a. bei der
Gastroschisis, wie Ileus, Darmnekrose, NEC, Perforation, Darmfisteln, das Kurzdarm-
syndrom oder Narbenhernien, machen oft mehrere chirurgische Eingriffe notwendig
und sind haufig mit langzeitparenteraler Erndhrung und langer Hospitalisierung verbun-
den [14, 34]. Eine weitere hdufige postoperative Komplikation der Gastroschisis stellt
die Sepsis dar, welche bei den Todesursachen an erster Stelle steht. Zu beriicksichtigen
ist auBBerdem, dass es sich bei den Kindern mit Bauchwanddefekten haufig um Friihge-
borene handelt, die an sich fiir bestimmte Komplikationen ein hoheres Risiko haben
[28].

Konkrete Zahlen zu postoperativen Komplikationen liegen in der Literatur sehr wenig
vor: Bei Axt et al. [27] hatten von 15 Kindern mit Gastroschisis 67% postoperativ
Komplikationen: an erster Stelle stand hier die Darmobstruktion, gefolgt von NEC, Sep-
sis und Wundinfektionen. In der Omphalocelegruppe mit 11 Kindern, traten bei 45%
Komplikationen auf, die jedoch im Detail nicht aufgefiihrt waren [27]. Bei Novotny et
al. [29] mit 69 Gastroschisisfillen kam es in 46% zu Komplikationen, wobei die Mehr-
zahl der Probleme den Magen-Darm-Trakt betrafen.

Schier et al. [54] verzeichneten in ihrer Statistik bei den Kindern mit Gastroschisis
dreimal héufiger einen postoperativen Ileus als bei denen mit Omphalocele.

In Wiirzburg zeigten von 1972 bis 1992 45,5% der Kinder mit Gastroschisis postopera-
tiv Komplikationen. An erster Stelle der Komplikationen stand mit 60% der Ileus, ge-
folgt von 46,7% mit einer Sepsis. 66% der Kinder, die einen Ileus hatten, wiesen zusitz-
lich gastrointestinale Fehlbildungen auf [11]. Von 1993 bis 2002 waren bei 67,7% der
Gastroschisiskinder postoperative Komplikationen dokumentiert. Die Ursachenhéufig-
keit war hier genau umgekehrt, eine Sepsis trat bei 57,1% auf, ein Ileus bei 42,9%.

Die Komplikationsrate ist verglichen mit den wenigen Daten aus der Literatur auch hier
unterschiedlich, die grole Anzahl an gastrointestinalen Komplikationen und der Sepsis

kann auch in der Wiirzburger Analyse bestétigt werden.
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Bei den behandelten Kindern mit Omphalocele zeigten sich von 1972 bis 1992 in 61,8%
Komplikationen und somit mehr als in der Gastroschisisgruppe. In der Mehrzahl traten
kardiale Probleme mit 38,1% auf, wobei hier eine deutliche Korrelation zu den Begleit-
fehlbildungen bestand, da 71% dieser Kinder gleichzeitig einen Herzfehler hatten. An
zweiter Stelle standen respiratorische Probleme mit 28,6%. Ein Zusammenhang scheint
hier mit der Grée der Omphalocele zu bestehen, 83% der Kinder mit Atemstérungen
hatten eine als groB klassifizierte Omphalocele. An dritter Stelle folgte die Peritonitis
mit 23,8%, wobei 80% der Kinder mit Peritonitis in dem Zeitintervall von 1972-1981
behandelt wurden und die intensivmedizinische perioperative Betreuung nicht dem heu-
tigen Standard entsprach. An vierter Stelle standen zu gleichen Anteilen mit je 19% die
Sepsis und die Pneumonie [11]. In den folgenden untersuchten Jahrgéingen von 1993 bis
2002 lagen bei 90% des Omphalocelekollektivs postoperative Storungen vor. In 44,4%
waren dies respiratorische Probleme (hier hatten alle der Kinder eine als gro3 eingestuf-
te Omphalocele), gefolgt von je 33,3% kardialen Problemen (wobei hier 2 dieser 3 Kin-
der einen Herzfehler hatten) und Wundinfektionen und je 22,2% Sepsis und Wundde-
hiszenzen. Eine Peritonitis trat postoperativ bei keinem der Kinder auf.

Vergleicht man beide Defekte und die untersuchten Zeitrdume, so fillt auf, dass allge-
mein die Komplikationsrate bei der Omphalocele hoher ist als bei der Gastroschisis und
dass in dem spidteren Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 sowohl fiir die Gastro-
schisis als auch die Omphalocele die Komplikationsrate um ca. 20% und 30% hoher
liegt. In der Literatur liegen hierzu leider keinerlei Daten vor. Fiir die hohere Komplika-
tionsrate in dem spéteren Untersuchungszeitraum konnten vermutlich folgende Aspekte
eine Rolle spielen: Die Frithgeburtenrate war hier verglichen mit dem fritheren Untersu-
chungszeitraum hoher. Auch eine Uberdokumentation von Komplikationen kann in den
letzten Jahren zu einer hoheren Komplikationsrate beigetragen haben. Von 1972 bis
1992 verstarben wesentlich mehr Kinder, so dass diese bei der Erhebung postoperativer

Komplikationen wegfielen.
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5.9.3 Postoperativer Nahrungsaufbau

Kinder mit Gastroschisis werden hédufig ldnger parenteral erndhrt als Kinder mit
Omphalocele. Auch der Zeitpunkt, ab dem mit der oralen Nahrungsaufnahme begonnen
werden kann und ab wann eine komplette orale Erndhrung moglich ist, ist verglichen
mit der Omphalocele spater [14, 16, 33]. Axt el al. [27] beschreiben fiir die Gastroschi-
sis durchschnittlich 20,2 Tage bis zur oralen Erndhrung, fiir die Omphalocele ca. 12
Tage. In einer australischen Studie wird fiir die Dauer der parenteralen Erndhrung bei
der Gastroschisis ein Median von 23 Tagen und fiir die Omphalocele von 6 Tagen an-
gegeben. Der Beginn der oralen Nahrungsaufnahme lag hier bei den Gastroschisiskin-
dern mit einem Median von 13 Tagen versus 4,5 Tagen bei der Omphalocele, die kom-
plette orale Erndhrung war hier im Median bei der Gastroschisis nach 24 Tagen und bei
der Omphalocele nach 8 Tagen mdglich [16]. Weitere Werte fiir den Beginn des oralen
Nahrungsaufbaus bei der Gastroschisis liegen in der Literatur zwischen 20 und 30 Ta-
gen [29, 37].

Die Griinde fiir den verzdgerten Nahrungsaufbau und der ldngeren parenteralen Erndh-
rung bei der Gastroschisis liegen groftenteils an den gastrointestinalen Begleitfehlbil-
dungen wie der Darmatresie, den oft mehrfachen Relaparotomien und den Folgen wie
Ileus und Kurzdarmsyndrom [3, 14]. Snyder et al. [50] fanden in ihrer Untersuchung
heraus, dass Kinder mit Gastroschisis und intestinaler Atresie signifikant spéter oral
erndhrt werden konnten als Kinder ohne Atresie (20,3 Tage verglichen mit 14,9 Tagen).
Molik et al. [53], die ihr Gastroschisiskollektiv in eine ,,simple* und eine ,,komplexe*
Gruppe mit Darmatresie, Perforation oder Stenose unterteilten, konnten zeigen, dass der
Zeitpunkt der ersten oralen Nahrungsaufnahme im Median mit 15 Tagen versus 22,5
Tagen und die Dauer, bis eine komplette orale Erndhrung mdglich war, im Median mit
22,4 versus 50 Tagen, in der komplexen Gruppe statistisch signifikant ldnger war.

Ein weiterer Faktor, der den Nahrungsaufbau beeinflusst, ist das Gestationsalter der
Kinder. Abhingig vom Gestationsalter bendtigen Frithgeborene oft lingere Zeit eine
parenterale Erndhrung bis ein oraler Nahrungsaufbau begonnen werden kann [37, 39,
48]. Driver et al. [37] stellten fest, dass Kinder mit Gastroschisis, die mittels der ,,Silo-
Technik* behandelt wurden, statistisch signifikant zu einem spéteren Zeitpunkt oral
erndhrt werden konnten. Heider et al. [30] fanden in ihrem Omphalocelekollektiv her-

aus, dass Kinder mit einem Primérverschluss verglichen mit verzogertem Verschluss
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statistisch signifikant iiber eine kiirzere Dauer parenteral erndhrt wurden, 6 Tage versus
19 Tage.

Ein sehr kleiner Teil der Kinder mit Gastroschisis, insbesondere diejenigen mit
gastrointestinalen Komplikationen, bediirfen einer langzeitigen total parenteralen Erndh-
rung nach der ersten Klinikentlassung und in wenigen Fillen sogar {iber das 1. oder 2.
Lebensjahr hinaus und haben mit den Folgen der total parenteralen Erndhrung wie der
Cholestase oder dem hoheren Risiko fiir eine Sepsis zu kdmpfen [15, 37, 53].

In Wiirzburg lag von 1972 bis 1992 die Dauer der parenteralen Erndhrung bei den
Gastroschisiskindern im Durchschnitt bei 69 Tagen und verglichen mit der Omphaloce-
le von 22 Tagen wesentlich langer. Auch der Beginn der oralen Erndhrung war bei der
Gastroschisis mit durchschnittlich 19,3 Tagen spéter als bei der Omphalocele mit 10,8
Tagen. Bei der wesentlich ldngeren Dauer der parenteralen Erndhrung bei den Kindern
mit Gastroschisis verglichen mit der aktuellen Literatur ist der extrem lange Verlauf von
3 Kindern mit 130, 300 und 500 Tagen ausschlaggebend [11].

In dem Beobachtungszeitraum von 1993 bis 2002 war die Dauer der parenteralen Er-
ndhrung bei den Gastroschisiskindern mit durchschnittlich 33 Tagen und einem Median
von 21 Tagen verglichen mit den Omphalocelekindern mit 43,7 Tagen im Durchschnitt
und einem Median von 34,5 Tagen kiirzer und somit abweichend von den Angaben der
aktuellen Literatur. Mogliche Erkldrungen konnten sein, dass in der Gastroschisisgruppe
Verldufe, bei denen Kinder langer als 6 Monate parenteral erndhrt wurden, nicht mit in
die Berechnung eingingen. In der Omphalocelegruppe ist die geringe Fallzahl von 11
Patienten und ein Verlauf mit 93 Tagen und ein anderer mit 137 Tagen zu beriicksichti-
gen. Der Beginn des oralen Nahrungsaufbaus in diesem Untersuchungszeitraum war bei
der Gastroschisis mit 3,6 Tagen im Durchschnitt (Median 3 Tage) spéter als bei der
Omphalocele mit durchschnittlich 1,6 Tagen (Median 2 Tage). Im Vergleich mit den
Daten aus der Literatur [16] beginnt der Nahrungsaufbau in beiden Kollektiven jedoch
wesentlich frither, was moglicherweise mit der Definition des Beginns des oralen Nah-
rungsaufbaus zusammenhdngt: In dieser Arbeit hier (Untersuchungszeitraum von 1993
bis 2002) ging der postoperative Tag in die Berechnung ein, ab welchem parallel zur

parenteralen Erndhrung Magenspiilungen mit Glucose vorgenommen wurden.
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5.9.4 Folgeoperationen

Insbesondere Kinder mit Gastroschisis miissen aufgrund von gastrointestinalen Kom-
plikationen mehrfach operiert werden: Eine héufige Indikation stellt der mechanische
Ileus dar, auch wird ggf. mehrmals eine Darmresektion vorgenommen, ein Anus praeter
neu angelegt oder zuriickverlegt [34, 54]. Einen groBBen Anteil stellen die Operationen
zum Sekundérverschluss bzw. der Bauchdeckenrekonstruktion dar [34]. Weitere haufige
Operationen sind die Herniotomie und die Orchidopexie, v.a. bei Kindern mit Ompha-
locele [54]. In der Arbeit von Schier et al. [54] aus dem Jahre 1988 wird beschrieben,
dass Bauchdeckenersatzplastiken v.a. bei der Gastroschisis (dort mit Dura und Silastik-
sdcken) verglichen mit dem Primérverschluss eine erhohte Rate an Relaparotomien und
auch eine hohere Letalitidt haben. In der aktuellen Literatur finden sich diesbeziiglich
keine Daten.

In dem Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 in Wiirzburg mussten in der Gastro-
schisisgruppe 58,1% der Kinder erneut operiert werden. Eine Relaparotomie wurde, z.T.
mehrfach (bei einem Kind wegen rezidivierender gastrointestinaler Komplikationen
achtmal), in 55,6% bei 10 von 18 Kindern durchgefiihrt. In 90% der Relaparotomien
war z.T. neben anderen Indikationen ein Ileus angegeben. Einen weiteren groflen Punkt
mit 44,4% stellte die Bauchdeckenrekonstruktion dar, hier waren in einzelnen Féllen bis
zu 4 Operationen notwendig. Neben vielfachen Darmoperationen, s. Tab. 19, sind die
Herniotomien mit 33,3% zu erwdhnen. Es konnte bei dieser Untersuchung keine Korre-
lation zwischen dem Operationsverfahren (Primérverschluss oder Bauchdeckenersatz-
plastik) und der Anzahl der Relaparotomien und der Letalitdt festgestellt werden. Die
Kinder, die héufiger relaparotomiert werden mussten, hatten z.T. schwerwiegende
gastrointestinale Komplikationen. In der Wiirzburger Untersuchung von 1972 bis 1992
mussten von den Kindern mit Gastroschisis 42,4% erneut operiert werden: Mit dem
spiteren Untersuchungszeitraum vergleichbar sind die Anzahl der Relaparotomien,
57%, und die Bauchdeckenrekonstruktionen, 42,9%. Die Ursache fiir die Relaparoto-
mien war in allen Féllen ein Ileus [11].

In der Omphalocelegruppe mussten von 1993 bis 2002 5 Kinder, 50%, nachoperiert
werden. Hierbei handelte sich in 60% um eine Bauchdeckenrekonstruktion bei Bauch-
deckenersatzplastik, es waren bei dem einen Kind 2 Operationen notwendig und bei den

anderen beiden je 3 operative Eingriffe. Ebenso war in 60%, 3 der 5 operierten Kinder,
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eine Herniotomie notwendig, bei einem, 20%, eine Orchidopexie. Von 1972 bis 1992
benotigten 41,2% der Kinder mit Omphalocele erneute Operationen. Eine Bauchde-
ckenrekonstruktion wurde hier bei 35,7% der Kinder durchgefiihrt. Von den 14 operier-
ten Kindern hatten 5, 35,7%, eine Herniotomie und 2, 14,2%, eine Orchidopexie. Im
Gegensatz zum nachfolgendem Untersuchungszeitraum, in dem in der Omphaloce-
legruppe keine Relaparotomie durchgefiihrt wurde, musste von 1972 bis 1992 in 28,6%
der nachoperierten Kinder eine Relaparotomie erfolgen.

Dieser Unterschied ist wahrscheinlich auf die geringe Fallzahl von 11 Omphalocelepa-
tienten in dem Untersuchungszeitraum von 1993 bis 2002 zuriickzufiihren.

Die Anzahl der Folgeoperationen ist in den letzten Jahrzehnten sicherlich nicht zuriick-
gegangen, doch hat sich das perioperative Umfeld wesentlich verbessert, so dass auch

die Mortalitit durch Folgeeingriffe gesenkt werden konnte.

5.9.5 Aufenthaltsdauer

Uber die Aufenthaltsdauer in der Klinik wird in der aktuellen Literatur allgemein fest-
gestellt, dass Kinder mit Gastroschisis v.a. wegen ihrer erhohten gastrointestinalen
Morbiditdt und den Folgen einer z.T. prolongierten parenteralen Erndhrung lingere Zeit
stationdr liegen als Kinder mit Omphalocele [3, 14]. Die Angaben fiir die Dauer des
stationdren Aufenthaltes liegen bei den Gastroschisispatienten im Durchschnitt bei 40
bis 46 Tagen [15, 45], in der Arbeit von Axt et al. [27] mit nur 18 Féllen bei 71 Tagen.
Der Median war in 2 Arbeiten angegeben: Bei Brantberg et al. [15] mit 64 Patienten
betrug der Median 29 Tage, bei Adra et al. [33] 32 Tage. Zahlen zur Klinikaufenthalts-
dauer bei Omphalocelepatienten liegen in der aktuellen Literatur kaum vor: Axt et al.
[27] geben bei 26 untersuchten Kindern mit Omphalocele durchschnittlich 63 Tage bis
zur Entlassung an, Kaiser et al. [34] mit 35 Patienten vor 1990 durchschnittlich 42,6
Tage, nach 1990 waren es 34 Tage.

Die Aufenthaltsdauer wird von verschiedenen Faktoren beeinflusst. Wie bereits anfangs
erwiéhnt, fiihrt die erhdhte gastrointestinale Morbiditdt bei Gastroschisis zu einem ver-
langerten Klinikaufenthalt. In der retrospektiven Analyse von Molik et al. [53] wurden
die insgesamt 103 Gastroschisiskinder in eine Gruppe ohne und in eine Gruppe mit
gastrointestinalen Komplikationen (intestinale Atresie, Darmperforation, nekrotischer

Darm und Volvulus) beziiglich der Aufenthaltsdauer getrennt untersucht: Die Aufent-
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haltsdauer in der Gruppe mit gastrointestinaler Morbiditdt war mit durchschnittlich 85,4
Tagen signifikant gegeniiber der ,,simplen® Gruppe mit 26,4 Tagen erhoht. Zu ver-
gleichbaren Ergebnissen kamen Snyder et al. [50] und Driver [37], welche die Aufent-
haltsdauer bei Vorliegen einer intestinalen Atresie untersuchten. Eine ldngere Aufent-
haltsdauer konnte auch bei Frithgeborenen festgestellt werden. In der Studie von Huang
et al. [48] in den USA waren Babys mit Gastroschisis, die nach der 37. SSW zur Welt
kamen, signifikant kiirzer hospitalisiert als Frithgeborene. Auch Driver et al. [37] konn-
ten bei Frithgeborenen mit Gastroschisis eine signifikant lingere Zeit bis zur Entlassung
bestitigen. Ein weiterer Einflussfaktor ist das Geburtsgewicht: Wiederum in einer Un-
tersuchung bei Gastroschisiskindern konnte bei Babys mit niedrigem Geburtsgewicht
eine lingere Hospitalisierung festgestellt werden [37, 45]. Inwiefern das Vorhandensein
von Begleitfehlbildungen, die Art der operativen Versorgung, die Anzahl der durchge-
fiihrten Operationen und aufgetretene Komplikationen die Aufenthaltsdauer bei Kindern
mit Bauchwanddefekten beeinflussen, ist leider nur in sehr wenigen Arbeiten unter-
sucht. Bei 91 Gastroschisispatienten war in der Arbeit von Driver et al. [37] die Aufent-
haltsdauer fiir Patienten, die keinen Primérverschluss erhielten und die mehrere Opera-
tionen bendtigten, signifikant ldnger. Dunn et al. [45] machten die gleiche Beobachtung
und konstatierten zudem, dass sich die Aufenthaltsdauer auch bei Vorhandensein von
Begleitfehlbildungen verlidngert. Wenn man all die diskutierten Einflussfaktoren be-
trachtet, sind beispielsweise die Frithgeburt und/oder ein niedriges Geburtsgewicht auch
ohne Bauchwanddefekt an sich mit einem lingerem Klinikaufenthalt verbunden.

Auch in Wiirzburg liegt die Aufenthaltsdauer in der Gastroschisisgruppe hoher als in
der Omphalocelegruppe: 65,7 Tage (1972-1992) [11] und 67,9 Tage (1993-2002) versus
55,3 Tage (1972-1992) [11] und 60,3 Tage (1993-2002). Verglichen mit der aktuellen
Literatur, liegt die Aufenthaltsdauer fiir Gastroschisispatienten in Wiirzburg im Beo-
bachtungszeitraum von 1993 bis 2002 im Durchschnitt hoher. Hierbei ist jedoch anzu-
merken, dass 51,6% eine Aufenthaltszeit zwischen 14 und 30 Tagen hatten und der Me-
dian des Klinikaufenthaltes mit 30 Tagen den Angaben in der Literatur entspricht [15,
33].
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5.10 Wandel der Letalitit

In den letzten zwei Jahrzehnten hat sich die Letalitdt der Gastroschisis und Omphalocele
deutlich verringert. Der intrauterine Fruchttod wurde bereits unter 5.3.4 diskutiert, so
dass hier der postnatale und v.a. der postoperative Zeitraum analysiert wird.

Die allgemeine Beobachtung, dass die Letalitit der Gastroschisis niedriger als die der
Omphalocele ist, hat sich in den letzten Jahren nicht veréndert. In einer retrospektiven
Studie im State of New York war in dem Beobachtungszeitraum von 1992 bis 1999 die
Uberlebensrate der Kinder mit Gastroschisis (283 von 308, entsprechend 92%) gegen-
iiber der Kinder mit Omphalocele (221 von 287, entsprechend 77%) statistisch signifi-
kant erhoht [26]. In einer internationalen Sammelstatistik der Jahre 1977 bis 1985 von
Schier et al. [54] wurde fiir die Gastroschisis eine Letalitdt von 22% und fiir die Ompha-
locele eine Letalitiat von 39% angegeben. In einer ,,Medline* Recherche der Jahre 1985
bis 2003 von Wilson et al. [14] liegt die Mortalitatsrate der Gastroschisis unter 10%. In
ca. 70% wird die Sepsis als Haupttodesursache der Gastroschisis angegeben [14]. Wei-
tere Ursachen sind gastrointestinale und/oder postoperative Komplikationen und Prob-
leme der Friihgeburtlichkeit wie z.B. das RDS (Respiratory Distress Syndrome) [23].
Fiir die Omphalocele liegen in der aktuellen Fachliteratur weitaus weniger Daten zur
Letalitdt als zur Gastroschisis vor. Ab ca. 1985 wird in den Arbeiten eine Mortalititsrate
von ca. 20% angegeben [23, 26]. An erster Stelle der Todesursache stehen hier z.T.
multiple Begleitfehlbildungen, v.a. kongenitale Herzfehler und Chromosomenanoma-
lien [14, 30]. Bei Salihu war die Mortalitdtsrate der Kinder mit Omphalocele, die einen
abnormalen Karyotyp aufwiesen, mit 70% statistisch signifikant gegeniiber Omphaloce-
lekindern mit normalem Karyotyp (Mortalitdtsrate 19%) erhoht [26].

Auch in Wiirzburg lie$ sich ein deutlicher Riickgang der Letalitit beobachten. Der Lite-
ratur entsprechend, starben mehr Omphalocele- als Gastroschisiskinder. Von 1972 bis
1992 lag die Gesamtletalitéit der Gastroschisis bei 21%, wobei hier von 1972 bis 1982
75% der Kinder mit Gastroschisis verstarben, von 1983-1992 nur 4%. Als Haupttodes-
ursache war in 72% der Fille eine Sepsis dokumentiert. Die Gesamtletalitét der Ompha-
locele lag von 1972 bis 1992 bei 41%, wobei hier ebenso von 1972 bis 1982 78% der
Kinder verstarben und von 1983-1992 5%. Die haufigste Todesursache war hier mit

27% eine Sepsis, gefolgt von Begleitfehlbildungen [11]. Im Beobachtungszeitraum von
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1993 bis 2002 verstarben 2 von 33 (6,1%) Kindern mit Gastroschisis an Sepsis und 1
von 11 (9,1%) Kindern mit Omphalocele an den Folgen der Begleitfehlbildungen.

Die verbesserte Uberlebensrate der Kinder mit Bauchwanddefekten ist auf mehrere Ut-
sachen zuriickzufiihren: Es haben sich iiber die letzten Jahre hinweg spezialisierte Zent-
ren mit enger Kooperation von Geburtshelfern, Neonatologen, Kinderchirurgen und
padiatrischen Intensivstationen gebildet, die eine optimale Geburtsplanung und Versor-
gung der Neugeborenen sicherstellen. Zudem konnte durch den Wandel der Operati-
onsmethoden (trotz einer steigenden Inzidenz der Gastroschisis in den letzten Jahren ist
die Mortalitdt auf mehr als die Halfte gesunken) und das verbesserte perioperative Um-
feld mit engmaschigem Monitoring, Beatmungsmoglichkeiten, Antibiotikatherapie und
parenteraler Erndhrung, die Prognose der Kinder verbessert werden. Ein weiterer Fak-
tor, der eine sinkende Letalitdt zur Folge hat, ist die verbesserte pranatale Diagnostik.
So konnte nach 1990 ein Riickgang schwerer Begleitfehlbildungen aufgrund von
Abruptiones festgestellt werden [34]. Insgesamt betrachtet steht einerseits der enorme
Fortschritt der Intensivmedizin, andererseits sollten aber Komplikationen, die eben
durch diese Intensivtherapie auftreten konnen, wie z.B. die Folgen einer total parentera-
len Erndhrung iiber mehrere Monate, oder die Probleme der Frithgeborenen, nicht

vergessen werden.

5.11 Nachuntersuchung und Langzeitergebnisse

Schier et al. [54], die von 1966 bis 1985 96 Kinder mit Gastroschisis und 97 Kinder mit
Omphalocele an der kinderchirurgischen Klinik in Dortmund behandelten, untersuchten
46% der uberlebenden Kinder in einem Durchschnittsalter von 10,2 Jahren nach. Bei
den Ergebnissen wurde nicht zwischen Gastroschisis und Omphalocele unterschieden.
Praktisch alle Kinder lagen im altersgeméfen Normbereich von Gewicht und Korper-
groBBe. Es zeigten sich weder ungewdhnliche Stuhl- oder Erndhrungsgewohnheiten,
noch eine Tendenz zu haufigerem Erkranken. Subjektiv duflerten nur wenige der unter-
suchten Kinder und Jugendlichen unspezifische Beschwerden: 13% duferten rezidivie-
rende Bauchschmerzen, 5,4% gaben Schmerzen im Bereich der Narbe an und 3,6% wa-
ren mit dem kosmetischen Ergebnis der Narbe unzufrieden. 11% der Kinder hatten zum

Zeitpunkt der Nachuntersuchung einen Narbenbruch.
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Kaiser et al. [34] die von 1970 bis 1998 in der Klinik fiir Kinderchirurgie des
Universitéitsklinikums Liibeck 31 Kinder mit einer Gastroschisis und 35 Kinder mit
einer Omphalocele operierten, untersuchten 1990 40 der 43 Uberlebenden nach. 1999
wurden 30 Félle aktualisiert und 12 neue hinzugefiigt. Der Nachuntersuchungszeitraum
betrug 1-28 Jahre. Die erhobenen Daten zeigten beziiglich der Lebensqualitdt im we-
sentlichen keine Einschrankungen: Aufgrund vorliegender Syndrome waren 3 der
Kinder dauerhaft benachteiligt. Die iibrigen Kinder zeigten eine altersgeméife
Entwicklung und waren in der Lage, an allen Aktivititen des alltiglichen Lebens
inklusive Kindergarten, Schule, Ausbildung und Sport teilzunehmen. Riickstinde im
Wachstum, Kdérpergewicht, der Motorik oder Koordination wurden mit Ausnahme der
Patienten mit Syndromen aufgeholt. 15 der 40 nachuntersuchten Kinder mit
Bauchwanddefekten (37,5%) mussten z.T. mehrfach stationdr behandelt werden: In den
meisten Fillen handelte es sich dabei um einen Subileus, gefolgt von Operationen bei
verbliebenen Faszienliicken, Narbenhernien, intestinalen Fehlbildungen oder z.T. mehr-
fache Operationen aufgrund von Begleitfehlbildungen. Im Verlauf konnte jedoch eine
deutliche Abnahme von Revisionseingriffen festgestellt werden. Vier der
nachuntersuchten Patienten beklagten das Fehlen des Nabels und fiinf waren mit dem
kosmetischen Ergebnis der Narbe nicht zufrieden. Trotz der z.T. schwierigen Verlaufe
waren alle Eltern mit der Entwicklung ihrer Kinder zufrieden oder sehr zufrieden. 75%
der Kinder fiihrten regelmdBig ab. Lediglich 2 Kinder klagten {iber rezidivierende
Bauchschmerzen.

An der Universitétsklinik in Helsinki wurden von 1948 bis 1980 137 Patienten mit
Bauchwanddefekten behandelt. 66% tiberlebten, davon 23 mit Gastroschisis und 68 mit
Omphalocele. Zwischen 1997 und 1998 wurde an 75 dieser Patienten, die mindestens
17 Jahre alt sein mussten, ein Fragebogen liber Morbiditit und Lebensqualitit zuge-
schickt. 57 der 75 Patienten (76%) beantworteten den Fragebogen. Das Alter der teil-
nehmenden Patienten lag im Median bei 26,5 Jahren (von 17 bis 48 Jahren), 46 hatten
eine Omphalocele, 11 eine Gastroschisis und alle wurden primér operativ therapiert
[58]. 88% der Befragten stuften ihren Gesundheitszustand als gut ein. Gastrointestinale
Beschwerden wurden in 51% der Félle angegeben, gefolgt von 37% mit Narbenschmer-
zen. 15,8% mussten wegen intestinaler Obstruktion aufgrund von Adhésionen relaparo-

tomiert werden. 32% waren mit dem kosmetischen Ergebnis unzufrieden oder bedauer-
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ten, dass sie keinen Nabel hatten. Der BMI (Body Mass Index) und die Korpergrof3e der
Befragten mit angeborenem Bauchwanddefekt waren geringfiigig niedriger als in der
finnischen Allgemeinbevolkerung, jedoch nicht statistisch signifikant. Wie auch in an-
deren Studien zeigte sich, dass erworbene Erkrankungen bei Patienten mit Bauchwand-
defekten nicht haufiger vorkommen als in der Allgemeinbevolkerung. Auch die Le-
bensqualitdt im Allgemeinen unterschied sich nicht von der Allgemeinbevolkerung.

Ein gehduftes Auftreten von gastrodsophagealem Reflux bei Patienten mit Bauchwand-
defekt wird immer wieder diskutiert, ein statistisch signifikanter Zusammenhang konnte
bisher nicht gefunden werden. Koivusalo et al. [59] fanden heraus, dass insbesondere
bei Patienten mit Omphalocele und einem grof3en Defekt die Inzidenz fiir einen gastroo-

sophagealen Reflux hoher ist.

In Wiirzburg konnten von 1972 bis 1992 48% der Kinder mit Gastroschisis oder
Omphalocele nachuntersucht werden, von 1993 bis 2002 waren es 50%. Das Durch-
schnittsalter betrug 2,9 Jahre bzw. 3,7 Jahre. Die Daten zur altersgeméfen Entwicklung
unterschieden sich mit 80% bzw. 82% nicht wesentlich, auch das Koérpergewicht lag bei
88% der nachuntersuchten Patienten im Normbereich (12% waren dystroph mit einem
Korpergewicht unter der 3. Perzentile) [11], von 1993-2002 waren 86,4% normgewich-
tig und 13,6% der Kinder dystroph. Eine psychomotorische Retardierung lag in dem
fritheren Untersuchungszeitraum bei 20% der Patienten vor, wobei hier Kinder mit zu-
satzlichen Fehlbildungssyndromen betroffen waren. In dem spiteren Abschnitt lag bei
9,1% eine Retardierung vor, hier lief} sich jedoch kein Zusammenhang mit dem Vorlie-
gen von Begleitfehlbildungen oder Syndromen feststellen.

Von 1972 bis 1992 hatten 38% der Kinder mit Bauchwanddefekten nach der Klinikent-
lassung behandlungsbediirftige Erkrankungen: 20% davon hatten intestinale Beschwer-
den wie z.B. Erbrechen und Obstipation. An zweiter Stelle standen extraintestinale Er-
krankungen, wobei v.a. die Atemwegsinfekte iiberwogen [11]. Von 1993 bis 2002 wie-
sen 89,7% der nachuntersuchten Kinder Erkrankungen auf, wobei hier ebenso gastroin-
testinale Probleme, am hiufigsten rezidivierendes Erbrechen, mit 53,8% im Vorder-
grund standen, gefolgt von 50% Infekten, insbesondere Infekte der oberen Atemwege.
Weitere Klinikaufenthalte waren von 1972 bis 1992 bei 53% der Kinder angegeben,

wobei hier lediglich 17% der Kinder ernsthafte Komplikationen hatten, die durch zu-
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sdtzliche Fehlbildungen oder ausgeprigte Organschiadigungen z.T. wiederholt stationér
behandelt oder operiert werden mussten [11]. Von 1993 bis 2002 war bei 61,4% erneut
ein Klinikaufenthalt notwendig, in 40,7% handelte es sich um Infekte. Die Zahlen fiir
weitere Klinikaufenthalte wie auch fiir behandlungsbediirftige Erkrankungen sind hier
verglichen mit der Literatur sehr hoch. Es ist jedoch zu beachten, dass hier groBtenteils
keine ernsthaften Erkrankungen vorlagen und v.a. typische Erkrankungen des Klein-
kindalters, z.B. virale Infekte vorlagen, die nur kurzzeitig stationdr behandelt wurden.
Dies liegt sicher auch daran, dass hier das Durchschnittsalter bei der Nachuntersuchung
bei 2,9 bzw. 3,7 Jahren lag und dadurch viele Séuglings- und Kleinkindeserkrankungen
miterfasst wurden.

Zur Lebensqualitit wurden lediglich von 1993 bis 2002 Daten erhoben. In den Fillen, in
denen Angaben zur Lebensqualitit gemacht wurden, waren bis auf einen Fall alle Eltern
mit der Entwicklung ihrer Kinder subjektiv zufrieden bis sehr zufrieden und stuften die
Lebensqualitit ihrer Kinder als gut bis sehr gut ein. In einem Fall waren die Eltern un-
zufrieden und stuften die Lebensqualitit als nicht gut ein: Das Kind mit angeborener
Gastroschisis wurde mehrfach relaparotomiert und Darmanteile reseziert, so dass es
aufgrund eines Kurzdarmsyndroms im Alter von 23 Monaten immer noch total parente-
ral erndhrt werden musste. Kinder, die bereits den Kindergarten besuchten, kamen dort
gut bis sehr gut zurecht. Der Grofteil der Eltern bzw. Kinder war mit dem kosmetischen
Ergebnis der Narbe zufrieden, s. Kapitel 4.11.6, und 2 der nachuntersuchten Kinder
bedauerten, dass sie keinen Nabel hatten.

Im Allgemeinen ldsst sich feststellen, dass Kinder mit Gastroschisis oder Omphalocele,
ausgenommen jene mit schweren Begleitfehlbildungen oder Komplikationen, eine nor-
male Entwicklung aufzeigen und ggf. anfingliche Riickstinde rasch auftholen. Auch die
Lebensqualitdt wird von den Betroffenen selbst oder von den Eltern als ,,gut” bis ,,sehr
gut eingeschétzt.

Zu beachten sind die unterschiedlichen Beobachtungszeitrdume der einzelnen Studien
und auch das Alter der nachuntersuchten Patienten [34, 54, 58]. Da die Behandlung z.T.
schon sehr viele Jahre zuriickliegt, sind Folgen der Frithgeburtlichkeit, lebensbedrohli-
cher Begleitfehlbildungen, Anomalien, mehrfacher Darmresektionen mit resultierendem

Kurzdarmsyndrom und einer Langzeit parenteralen Erndhrung, nicht beriicksichtigt.
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Hierzu sind groBe prospektive Studien mit einem Langzeit Follow-up notwendig, um

betroffene Eltern besser beraten zu konnen.

6. Ausblick

Zum gegenwairtigen Zeitpunkt werden bei Kindern, bei denen zum einen aufgrund der
Defektgrole der Gastroschisis bzw. der Omphalocele und zum anderen aufgrund des
postoperativ erhdhten intraabdominellen Druckes ein primérer Faszienverschluss nicht
durchgefiihrt werden kann, nicht-resorbierbare kiinstliche Patch-Materialien wie z.B.
PTFE (Gore-Tex®) implantiert.

Im Rahmen einer ersten experimentellen Studie an Wistar Ratten in der Abteilung fiir
Kinderchirurgie an der Chirurgischen Universitétsklinik Wiirzburg konnte die Arbeits-
gruppe um Th. Meyer zeigen, dass sich im Zeitalter des ,,Tissue Engineerings™ neben
PTFE- auch biokompatible Kollagen-Patche zur Therapie der kongenitalen Bauchwand-
defekte eignen [60]. Beide Materialien zeigten im Tierexperiment nur eine geringe bis
keine Adhdsion zum Intestinum. Wéhrend sich in der vergleichenden tensiometrischen
Beurteilung von nativem Gewebe und implantierten Materialien eine sehr hohe Stabili-
tat fiir die nicht-resorbierbaren kiinstlichen Materialien (PTFE) ergab, wies das implan-
tierte biokompatible Kollagen-Mesh durch die in vivo stattfindenden Remodelierungs-
vorgange dhnliche Charakteristika wie eine unbehandelte Bauchdecke auf [60].
Vereinzelte Publikationen zu weiteren neuen Therapieansitzen wie z.B. dem intrauteri-
nen Fruchtwasseraustausch bei Feten mit Gastroschisis zur Reduktion von morphologi-
schen und funktionellen Darmverdanderungen liegen ebenfalls vor [14], bediirfen jedoch
weiterer Untersuchungen.

Ebenso gibt es zum gegenwirtigen Zeitpunkt nur einzelne Ansitze aus der Stammzell-
transplantationsforschung und der fetalchirurgischen Therapie kongenitaler Bauch-
wanddefekte wie sie z.B. bei der Spina bifida oder dem Hydrops fetalis bereits klinisch
angewendet werden [61]. Der Therapiestandard kongenitaler Bauchwanddefekte ist
derzeit die postnatale operative Korrektur. Die intrauterine fetale Therapie bei postnatal
gut therapierbaren Anomalien bleibt auch unter dem erhdhten maternalen Risiko und

einer drohenden Frithgeburt kritisch zu betrachten.
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7. Zusammenfassung

Die Uberlebensrate von Kindern mit Gastroschisis und Omphalocele ist in den letzten
zwei Jahrezehnten durch verbesserte Therapiemoglichkeiten gestiegen.

An der Abteilung fiir Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Wiirzburg wurden von
1972 bis 2002 66 Kinder mit Gastroschisis und 48 Kinder mit Omphalocele behandelt.
In dieser retrospektiven Studie wurden die perinatalen Daten und der Therapieverlauf
dieser Kinder analysiert.

Es konnte ein deutlicher Anstieg der Inzidenz der Gastroschisis festgestellt werden,
wihrend die Zahl der Kinder mit Omphalocele riickldufig war. Die Gastroschisis kam
gehauft bei Kindern vor, deren Miitter jiinger als 25 Jahre und zum ersten Mal schwan-
ger waren, wohingegen bei der Omphalocele das Alter der Miitter mehrheitlich iiber 26
Jahre lag. Ein Gipfel bei der Gravidititszahl zeigte sich in der Omphalocelegruppe
nicht. In der Schwangerschaftsanamnese konnte weder fiir die Gastroschisis noch die
Omphalocele in dem Beobachtungszeitraum von 1972 bis 2002 ein eindeutiges Risiko-
profil herausgefunden werden. Ein kompletter Wandel konnte in der Anzahl prénatal
diagnostizierter Félle mittels Sonographie beobachtet werden: Lag die Detektionsrate
von 1972 bis 1988 noch bei 0%, so stieg sie in den letzten Jahren des Untersuchungs-
zeitraums auf ca. 90%. Auch der Entbindungsmodus hat sich vollstindig gewandelt: Bis
1982 wurden alle Kinder, die an der Universititsklinik wegen Gastroschisis oder
Omphalocele behandelt wurden, vaginal geboren. Ab 1993 wurden bis auf zwei Kinder
alle mittels Sectio caesarea entbunden. Der Entbindungszeitpunkt lag in der Mehrzahl
der Félle vor Abschluss der Frithgeburtlichkeit. Das Geburtsgewicht der Kinder war
entsprechend dem Gestationsalter niedrig, wobei das Geburtsgewicht der Kinder mit
Omphalocele durchschnittlich {iber dem der Gastroschisiskinder lag. Postnatale Kom-
plikationen ergaben sich somit aufgrund der Frithgeburtlichkeit, bei der Gastroschisis
standen zusétzlich gastrointestinale, bei der Omphalocele respiratorische Probleme so-
wie v.a. kardiale Begleitfehlbildungen und komplexe Fehlbildungssyndrome im Vor-
dergrund. Ein gehduftes Vorkommen von Chromosomenanomalien konnte nicht nach-
gewiesen werden. Postpartal wurden die Kinder nach einer Primérversorgung innerhalb
weniger Stunden auf die Operation vorbereitet. Die Methode der Wahl stellt der Pri-

mairverschluss der Bauchdecke dar, der in den letzten 10 Beobachtungsjahren in ca.
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65% der Fille durchgefiihrt werden konnte. War das Organeventrat zu grof3, so wurde
eine Bauchdeckenersatzplastik angelegt, welche bis 1996 mit lyophilisierter Dura und
ab 1997 mit Goretex® durchgefiihrt wurde. Weitere Methoden wie der reine primére
Hautverschluss bei sehr groBBen Defekten wurden bis ca. 1979 eingesetzt und waren
danach aufgrund einer erhdhten Komplikationsrate obsolet. Eine konservative Therapie-
form fiir groBe Omphalocelen wurde wegen hoher Letalitit nach 1979 aufgegeben. Im
postoperativen Verlauf standen bei der Gastroschisis die Sepsis und gastrointestinale
Komplikationen im Vordergrund, bei der Omphalocele v.a. kardiale Probleme durch
Begleitfehlbildungen sowie respiratorische Storungen. Aufgrund gastrointestinaler
Komplikationen mussten Kinder mit Gastroschisis haufiger relaparotomiert und am
Darm operiert werden, so dass verglichen mit der Omphalocele bei der Gastroschisis
der Nahrungsaufbau verzdgert und die Dauer des stationdren Aufenthaltes ldnger war.
Es konnte ein deutlicher Riickgang der Letalitdt aufgrund des verbesserten perioperati-
ven Umfeldes beobachtet werden: Es verstarben mehr Kinder mit einer Omphalocele,
die Letalitat lag von 1972 bis 1992 bei 41% und sank von 1993 bis 2002 auf 9,1%, als
Kinder mit einer Gastroschisis, wobei hier die Letalitdt von 21% auf 6,1% fiel. An ers-
ter Stelle der Todesursachen stand bei der Omphalocele die Sepsis, an zweiter Stelle die
Folgen von Begleitfehlbildungen. Bei der Gastroschisis war die Hauptursache ebenso
eine Sepsis. Von den Kindern mit angeborenen Bauchwanddefekten bzw. deren Eltern
konnten ca. 50% mittels Fragebogen nachuntersucht werden. Alle Kinder, mit Ausnah-
me derer mit z.T. erheblichen Begleitfehlbildungen oder Syndromen, zeigten zum Un-
tersuchungszeitpunkt eine altersgeméfe Entwicklung und waren normgewichtig. Be-
handlungsbediirftige Erkrankungen oder Klinikaufenthalte aufgrund gastrointestinaler
Beschwerden oder Infekte v.a. der oberen Atemwege waren meistens nur von kurzer
Dauer und im Rahmen von typischen Kleinkindeserkrankungen zu sehen. Die Lebens-
qualitit wurde von den Eltern als ,,sehr gut* bzw. ,,gut* bewertet.

Zusammenfassend gesehen hat sich die Prognose fiir Kinder mit einer Gastroschisis
oder einer Omphalocele in den letzten zwei Jahrzehnten durch deutliche Fortschritte in
der prianatalen Diagnostik, der Geburtsplanung, der operativen Therapie und dem perio-
perativen Umfeld stark verbessert. Aus diesem Grund ist eine weitere enge Zusammen-

arbeit von Geburtshelfern, Neonatologen und Kinderchirurgen von gréfter Bedeutung.
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9. Anhang
9.1 Fragebogen zur Datenerhebung

- Patientenanamnese mit
* dem jeweiligen Bauchwanddefekt des Kindes
* Geschlecht und Abstammung des Kindes
* Eintrittszeitpunkt in die Klinik
- Schwangerschaftsanamnese mit

* Alter der Mutter
* Anzahl der Schwangerschaften
* Schwangerschaftsverlauf (Komplikationen und Besonderheiten)
* Familienanamnese
* pranataler Diagnostik

- Geburtsanamnese mit
* Entbindungszeitpunkt
* Entbindungsart
* pra- und perinatalen Regelwidrigkeiten und Pathologien
* Fruchtwasserfarbe

- postpartaler Status des Neugeborenen mit
* Allgemeinzustand und Apgar
* Korpermalien
* dem Bauchwanddefekt: GroBe und Lokalisation, eventrierte Organe
* postnatalen Komplikationen
* Begleitfehlbildungen
* Letalitét

- Primérversorgung

- Therapie
* konservativ oder operativ

* gleichzeitige Durchfiihrung weiterer Operationen
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- postoperativer Verlauf mit
* Beatmungsdauer, medikamentdser Versorgung
* Komplikationen
* Nahrungsaufbau
* weiteren Operationen
- Dauer des stationdren Aufenthaltes
- Abschlussuntersuchung

- Letalitat

9.2 Nachuntersuchungsfragebogen

- Zeitpunkt der letzten Untersuchung (im Rahmen der Vorsorgeuntersuchung U3-U9)

- Alter, Gesundheitszustand, Gewicht und GrofBe bei dieser Untersuchung

- Gewichtsverlauf, Dystrophie

- Nahrungsaufnahme, Appetit

- altersentsprechende geistige und motorische Entwicklung, psychomotorische Retar-
dierung

- Besucht das Kind Kindergarten oder Schule? Wie kommt es zurecht?

- Zufriedenheit der Eltern mit der Entwicklung und dem Gesundheitszustand seit der
Operation? Lebensqualitit des Kindes?

- Beschwerden, Erkrankungen, Krankenhausaufenthalte seit der ersten Klinikentlas-

sung

- Zufriedenheit mit dem kosmetischen Ergebnis der Operation
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