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. Editorial |
Natur und Kultur

Der Zusammenprall schafft Probleme

P. Husslein

Fallbericht
J.K., geb. 1.1.1998, afghanischer Fliichtling.

Konsanguine Ehe: Beide Eheleute Trd-
ger einer heterozygoten Verdinderung
c.1666G>A im POMGNTI-Gen — Nach-
kommen mit empirischem Wiederholungs-
risitko von 25 % fiir Walker-Warburg-Syn-
drom (kongenitale Muskeldystrophie im
Zusammenhang mit Gehirn- und Augen-
Anomalien; Inzidenz: 1-9/1,000.000).

Gravida 4 Para 3:

— 2012: Spontangeburt eines gesunden
Sohnes

- 2014:  Schwangerschaftsabbruch  in
Schwangerschaftswoche (SSW) 25 we-
gen komplexen Fehlbildungen; Post-
mortem-Untersuchung bestdtigte feta-
les Walker-Warburg-Syndrom (1. Fall*)

— 2015: Schwangerschaftsabbruch in SSW
27 bei komplexen zerebralen Fehlbildun-
gen; laut CVS: neuerliches fetales Wal-
ker-Warburg-Syndrom (2. Fall*)

— 2016: CVS am 25.1.17: in SSW 13+4; neu-
erlich fetales Walker-Warburg-Syndrom
(homozygote Verdinderungen c.1666G>A
im POMGNTI-Gen; 3. Fall*)

Procedere: Schwangerschaftsabbruch in
SSW 14

Man konnte diesen Fallbericht so stehen
lassen mit dem Untertitel ,no comment“ —
und jeder kann/soll sich seine eigenen Fra-
gen dazu stellen ...

Aufgrund der doch eindrucksvollen Zu-
nahme &hnlich gelagerter Probleme wage
ich es — wohlwissend, dass dieses Editorial
Kritik nach sich ziehen konnte —, einige
Fragen, die sich in diesem Zusammenhang
stellen, explizit anzusprechen.

Konsanguine Ehen sind in zahlreichen af-
rikanischen und asiatischen Lindern weit

verbreitet. Der Hintergrund sind meist 6ko-
nomische Uberlegungen, die jeweiligen Fa-
milienvermégen zusammenzuhalten. Das
Auftreten ungiinstiger genetischer Konstel-
lationen durch das Zusammentreffen krank-
heitsauslosender autosomal-rezessiv vererb-
ter Genveranderungen wird dabei bewusst
in Kauf genommen und spielt in diesen Ge-
sellschaften auch keine wesentliche Rolle.
Die Natur 16st namlich das Problem auf ihre
eigene — wirksame — Art: Die betroffenen
Kinder sterben entweder intrauterin oder
kurz nach der Geburt, weil weder das me-
dizinische Know-how noch die notwendigen
Ressourcen vorhanden sind, um rechtzei-
tig die Diagnose zu stellen, geschweige denn
eine Therapie fiir solche, meist mit betriacht-
licher Morbiditit oder Mortalitit behaftete
Kinder zu ermoglichen.

Nachdem innerhalb der betroffenen Ge-
sellschaft der Tod im Rahmen von Schwan-
gerschaft und Geburt (auch der der Mut-
ter) seit Jahrhunderten ,Teil des Lebens“
ist, hilt sich auch die mit einem schlech-
ten Schwangerschaftsausgang verbunde-
ne Trauer in Grenzen. Bei den meisten die-
ser Konstellationen gibt es ja — wie auch im
oben geschilderten Fall — eine recht gute
Chance fiir die Geburt eines entweder vol-
lig gesunden oder wenigstens phanotypisch
gesunden Kindes, das zwar Triager der Mu-
tation ist, aber da diese rezessiv ist, keine
klinischen Symptome aufweist.

Nachdem in diesen Kulturen Frauen ihre
Kinder sehr frith bekommen, steht ihnen
auch ausreichend Zeit zur Verfiigung, um
es ,,s0 lange zu versuchen, bis die Anzahl
gesunder Kinder das Maf3 erreicht, das sich
das Paar fiir ihre Familienplanung vorge-
stellt hat“.

Das Problem entsteht erst, wenn die-
se Paare mit unserer — westlichen — gesell-
schaftlichen Einstellung bzw. mit unserem

For personal use only. Not to be reproduced without permission of Krause & Pachernegg GmbH.




35. Jahrgang, 2/2017

hochentwickelten medizinischen System in
Beriihrung kommen.

Hier wird die Diagnose prinatal gestellt —
nicht immer so rasch und zutreffend wie im
oben geschilderten Fall — und das Paar mit
der Moglichkeit konfrontiert — wenn man
ehrlich ist, mit direktiver Empfehlung —, ei-
nen Schwangerschaftsabbruch aus medizi-
nischer Indikation vornehmen zu lassen.

Das uiberfordert in der Regel viele der Be-
troffenen; ihre ethischen und/oder religio-
sen Vorstellungen sehen ein aktives Ein-
greifen nicht vor — wie sollte es auch, solche
Uberlegungen haben in der Gesellschaft, aus
denen diese Frauen stammen, seit jeher kei-
nen Platz gehabt. Daher stiirzt diese Situa-
tion die betroffene Frau (und ihr familidres
Umfeld) zumeist in einen sehr belastenden
seelischen Konflikt, der durch unsere Bemii-
hungen, ihr dabei zu helfen, nur unwesent-
lich abgefedert werden kann, nicht selten
auch deshalb weil kulturelle und sprachliche
Barrieren die Kommunikation erschweren.

Fir die betroffene Familie ware es das
Beste, man liefRe der Natur freien Lauf (wie
es in ihren traditionellen Gesellschaften tib-
lich ist), das ist aber in unserer Kultur nicht
moglich.

Entscheidet man sich nicht fiir den Ab-
bruch, hat man auf der geburtshilflichen
Seite das Problem, dass man sich nur in we-
nigen Fallen dazu durchringen kann, die
Geburt im Sinne einer ,Black Box“ uniiber-
wacht ablaufen zu lassen. Oft wird man sich
trotz ungiinstiger Prognose zu einem Kai-
serschnitt drangen lassen, der dann wieder
die reproduktive Ausgangslage fiir die be-
troffene Frau verschlechtert — vergessen wir
nicht, dass diese Frauen nicht ein oder zwei
Kinder haben wollen, sondern oft deutlich
mehr, ein Kaiserschnitt verschlechtert da-
her die Ausgangssituation bei solchen Frau-
en fiir nachfolgende Schwangerschaften in
einem ganz anderen Ausmaf3, als wir es ge-
wohnt sind.

Fiir den Fall, dass das Kind lebend gebo-
ren wird, verpflichtet uns unsere Rechtsla-
ge dazu, ,weitgehend alles fiir das Kind zu
tun®, und erschwert es naturgemif3, den
,darwinistischen Auslesemechanismus“
wirksam werden zu lassen.

Solche Kinder liegen dann oft auf den
kargen Plitzen unserer Kinderintensiv-/In-

termediate-Care-Stationen (von denen wir
zu wenige haben), was zu einer Einschrin-
kung der Betreuung von Kindern mit giins-
tigerer Prognose fiihrt.

Wir hatten das alles schon — z. B. ist ein
Kind mit , Netherton-Syndrom*“ einmal 42
Tage (!!) auf unserer Kinderintensivstation
gelegen, bevor die Diagnose — und damit
die infauste Prognose — abgesichert und die
Beatmungsmaschinen abgedreht werden
konnten.

Die Mutter ist nach zwei Jahren neuerlich
schwanger geworden, das Kind hatte wieder
dasselbe Syndrom, aufgrund der einschlagi-
gen Vorgeschichte war die Behandlung auf
der Kinderintensivstation dann wenigstens
deutlich kiirzer.

Es ist nicht, leicht fiir diese durch den Zu-
sammenprall diametral unterschiedlicher
Kulturen ausgelosten Probleme eine prak-
tikable Losung zu finden. Sie kann jeden-
falls nicht schnell sein — das ist jedem, der
dariiber ernsthaft nachzudenken bereit ist,
klar. Es wird aber erlaubt sein miissen, die
Diskussion dariiber zu initiieren, dass er-
folgreiche Integration in unser Wertesystem
mit unseren gesetzlichen Regelungen auch
eine — langsame — Anpassung des Weltbildes
erforderlich macht; und die vermeintlichen
Vorziige einer konsanguinen Ehe respekt-
voll, aber eben doch zu hinterfragen sind.

Unsere wissenschaftsgliubige Losung —
In-vitro-Fertilisation mit Prdimplantations-
diagnostik, Verwerfen der betroffenen Em-
bryonen und Implantation ausschlieflich
von Embryonen mit maximal einem Allel
der Mutation, die den Indexfall ausgelost hat
—passt namlich auch nicht in das Kulturbild
der Betroffenen, fiir die Reproduktion na-
tiirlich und nicht kiinstlich medizinisch as-
sistiert ist und aus ihrer Tradition her auch
so bleiben soll. Ganz abgesehen davon, dass
es dafiir eines Indexfalls bedarf und zusitz-
lich noch das Risiko besteht, dass auch an-
dere rezessive Gene — zufillig und unerwar-
tet — aufeinander stof3en und eine andere re-
zessive Erkrankung auslosen konnen.

Von einem préaventiven ,total genome se-
quencing“ mit der Entdeckung aller poten-
ziell ungiinstigen Konstellationen sind wir
rein technisch noch weit entfernt.

Nicht leicht zu l6sen, diese Probleme;
und da habe ich noch gar nicht die Fra-
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ge aufgeworfen, ob das alles okonomisch
Sinn macht in Zeiten karger Ressourcen,
wo man sich — zurecht — der Herausforde-
rung stellen sollte, die vorhandenen o6ffent-
lichen Gelder vor allem dort zu investieren,
wo eine gute Kosten-Nutzen-Relation zu
erwarten ist, und in diesem Fall — auf den
Punkt gebracht — die Kosten durch das Be-
harren auf das Wertesystem der Zuwande-
rer entstehen, aber von der aufnehmenden
Gesellschaft getragen werden miissen ...

Aufmerksamen Lesern des Fallberichtes
wird aber noch etwas anderes aufgefallen
sein: Geb. 1998 — 2012 Geburt eines gesun-
den Sohnes? Kinder-Ehe? Absichtlich falsch
angegebenes Geburtsdatum?

Genug der Fragen fiir ein Editorial — viel-
leicht in einem der nachsten Hefte.

Wir bekommen zwar vom Spitalstrdger
keine zusdtzlichen Ressourcen fiir diesen
Extraaufwand, aber ,wir schaffen das“...

0. Univ.-Prof. Dr. Peter Husslein

Vorstand der Univ.-Klinik fiir Frauenheilkunde,
Medizinische Universitdt Wien
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