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A. Strauss, B. Paek*,
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ffene fetale Operationen tiber miit-
terliche Hysterotomie stellen
haufig den Ausgangspunkt neuer
experimenteller Behandlungsop-
tionen dar. In der Folge werden
sie jedoch zunehmend durch endosko-
pische Techniken mit geringerem Ein-
griffsrisiko abgelost. Intrauterine endosko-
pische Eingriffe stehen zur Behandlung ei-
ner intrauterin diagnostizierten Zwerch-
fellhernie, einer durch ein fetofetales Trans-
fusionssyndrom komplizierten Zwillings-
schwangerschaft oder einer Akranius-Akar-
dius-Konstellation zur Disposition. Ebenso
kommen diese Eingriffe bei der Chylotho-
raxdrainage, bei obstruktiven Uropathien
und bei intrauterinen Tumoren zur Anwen-
dung. Die Erfahrungen sind zum Teil noch
auf kleine Serien und wenige Zentren be-
grenzt. Im Zuge der Entwicklung expandie-
render Therapieindikationen gewinnen
eine fundierte Prognoseeinschatzung und
der sorgfiltige Umgang mit klinisch-ethi-
schen Belangen bei Beratung und Eingriff
zusatzliches Gewicht. Die vorgelegte Dar-
stellung soll ein aktuelles Abbild etablierter
wie experimenteller intrauteriner Therapie-
moglichkeiten geben.

Einleitung

Wesentliche Fortschritte in der prina-
talen Diagnostik haben unser Verstandnis
und den Umgang mit zahlreichen angebo-
renen Fehlbildungen dramatisch verdn-
dert. Eine frithe Diagnose und erste fun-
dierte Daten zur Entstehung und {iber die
moglichen Komplikationen einer kongeni-
talen Malformation erlauben die Einschat-
zung der kindlichen Prognose und die For-
mulierung von therapeutischen Strategien.

* Dept. Ob/Gyn, University of Washington Medical
Center, Seattle, USA.
*#* Fetal Treatment Center, UCSF, San Francisco,
CA, USA.

Obgleich die meisten Fehlbildungen am be-
sten nach der Geburt chirurgisch oder kon-
servativ behandelt werden, fiihren einige fe-
tale Anomalien bereits im Verlauf der
Schwangerschaft zu wesentlicher Organ-
schadigung des Feten. Diese Kinder kon-
nen von krankheitsadaptierten Entbindungs-
umstidnden (Zeitpunkt, Ort) oder sogar einer
Intervention in utero profitieren. Fiir Mut-
ter und Kind muf3 der Nutzen eines intra-
uterinen Eingriffs stets gegen das Risiko
abgewogen werden. Eine Fehlbildung muf3
verschiedene Kriterien erfiillen, um prana-
tale Chirurgie zu rechtfertigen. Die Dia-
gnose mufd pranatal sicher zu stellen sein.
Assoziierte letale Fehlbildungen oder Syn-
drome miissen ausgeschlossen werden. Die
Prognose ohne Eingriff mufl infaust oder
mit schwerwiegender Einschrankung der
Lebensqualitit verbunden sein. Ferner muf3
die intrauterine Pathogenese reversibel
sein und die vorgeburtliche Therapie die
Prognose im Vergleich zu postnataler Be-
handlung wesentlich verbessern. Fiir das
Kind ist die Nutzen-Risiko Abwagung im
Lichte einer lebensbedrohlichen Fehlbil-
dung relativ einfach: Der potentielle Nutz-
ten eines Eingriffs {iberwiegt im Angesicht
des wahrscheinlich tddlichen Ausgangs des
natiirlichen Krankheitsverlaufs. Fiir die Mut-
ter ist diese Abwagungsentscheidung hin-
gegen zwiespaltig. Eine fetale Fehlbildung
beeintrachtigt in der Regel die maternale
Gesundheit nicht. Mit einer Operation wer-
den damit ausschlief3lich Interessen des
ungeborenen Kindes wahrgenommen. Die
Mutter muf jedoch das Risiko des chirur-
gischen Eingriffs mit allen Folgen und der
notwendig werdenden (langen) Bettruhe auf
sich nehmen.

In den 80er Jahren wurden wesentliche
Erkenntnisse {iber die Pathophysiologie po-
tentiell intrauterin korrigierbarer Fehl-
bildungen gewonnen. Die Kenntnis der Pa-
thogenese erlaubte die Konzeption und Ent-
wicklung fetaler Eingriffe im Tiermodell.
Zeitgleich wurden Prognosefaktoren und
Selektionskriterien formuliert, um diejeni-
gen Kinder zu identifizieren, die von einer
pranatalen Intervention profitieren. Drei
Zugangswege zum Feten wurden entwik-
kelt: perkutan, fetoskopisch und offen chir-
urgisch. Die chirurgische Technik, das In-
strumentarium, sowie das operative und
postoperative Management von Mutter und
Kind wurden fortlaufend optimiert. Als Re-
sultat dieser Entwicklungen ist der Fetus
als eigenstandiger Patient ins Rampenlicht
pranataler Medizin getreten [1].
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Endoskopie — Fetoskopie

Die Verwendung von Optiken zur direk-
ten Visualisierung des Kindes in utero stellt
kein neues Verfahren des vorgeburtlichen
Untersuchungsspektrums dar. Schon 1954
wurde die Technik transzervikal als Embryo-
skopie von Westin erstmals beschrieben
[2]. Dieser, zunachst ausschliefilich diagno-
stische Zugang zum Ungeborenen wurde
1974 von Hobbins zur transabdominellen,
ultraschallgesteuerten Fetoskopie weiter-
entwickelt [3]. Zu dieser Zeit war die noch
unzureichende Detailgenauigkeit der Ultra-
schallbildtechnik ein maf3geblicher Motor
fuir diesen invasiven Ansatz pranataler Dia-
gnostik. Heute stellt neben spezialisierten
diagnostischen Belangen die intrauterine
Therapie den Schwerpunkt endoskopischer
Pranatalmedizin dar. Das Einsatzgebiet der
Fetoskopie, die aus dem Blickwinkel der
Invasivitat zwischen den sonographisch
gesteuerten Punktionsverfahren einerseits
und der offenen Fetalchirurgie andererseits
rangiert, sind das feto-fetale Transfusions-
syndrom (FFTS), die Zwillingsschwanger-
schaft mit TRAP-Sequenz, die Zwerchfellher-
nie, der Chylothorax, die obstruktive Uropa-
thie sowie fetale wie auch plazentare Tumore.

Als typische Komplikationen sind der vor-
zeitige Blasensprung (= 10 %), die vorzeiti-
ge Wehentitigkeit (8-10 %), die intrauteri-
ne Infektion (0,5 %), fetale Brady- oder Ta-
chykardie oder Blutungen anzufiihren. Tech-
nische Probleme konnen aus ungitinstiger
kindlicher Lage und fetalen Bewegungen,
einer ungeniigenden Visualisierbarkeit des
Kindes durch triibes, blutiges Fruchtwas-
ser bzw. mangelnde Ubersicht bei kleinem
Blickfeld und daraus folgend schwieriger
oder fehlender Orientierung resultieren
[4]. Das mit dem Eingriff assoziierte Risiko
des Schwangerschaftsverlusts ist je nach
Indikation, Stirke des Endoskops, Anzahl
der Trokare und Dauer des Eingriffs zwi-
schen 0,5-9,1 % zu erwarten. Bei endosko-
pischer Nabelschnurligatur besteht bei Zwil-
lingsschwangerschaften (z. B. Akranius-
Akardius) zusatzlich die Gefahr der Ver-
wechslung und damit das Risiko der Unter-
bindung des falschen Strangs. Eine noch
nicht abschlief3end beurteilbare Gefahrdung
stellt die intrauterine intensive Lichtappli-
kation und ihre Auswirkungen auf die Reti-
na des Ungeborenen dar. Neuere Untersu-
chungen im Tiermodell weisen jedoch selbst
bei offenen Lidern (drittes Trimenon) nicht
auf eine dauerhafte Schidigung des Augen-
hintergrundes hin [5].

Feto-fetales Transfusionssyndrom
(FFTS)

Zwei Drittel aller monozygoten Gemini-
gravidititen sind monochorial (meist diam-
nial oder selten monoamnial) und besitzen
auf Plazentaniveau bidirektionale Kurz-
schluf3verbindungen beider Kreislaufe. 15 %
entwickeln im Laufe der Schwangerschaft
ein symptomatisches Ungleichgewicht des
Shuntvolumens. Es kommt zur Diskrepanz
der Fruchtwassermengen (Poly-/Ahydram-
nion), der Blutvolumina und der Hamo-
globinwerte bei den Zwillingen. Zudem ver-
teilt sich haufig das Plazentastromgebiet
ungleich zwischen den beiden Kindern,
was sich in der Folge in einer deutlichen
(>20 %) Wachstumsdiskrepanz aufert.
Aus der Storung der Himodynamik resul-
tiert so eine hochgradige Gefihrdung bei-
der Kinder [6]. Das Komplikationsspek-
trum des FFTS kann von fetalem Hydrops
tiber schwerwiegende neurologische Scha-
den bis zu intrauterinem Fruchttod rei-
chen.

Zwei unterschiedliche Therapiekonzepte
stehen zur Behandlung eines FFTS zur Ver-
fligung. Serielle Fruchtwasserentlastungs-
punktionen werden zur symptomatischen
intraamnialen Druckreduktion und Per-
fusionsverbesserung angewendet. Dem ge-
gentiber steht der Versuch eines kausalen
Behandlungskonzepts durch die fetosko-
pisch gestiitzte Unterbrechung der plazen-
taren Shuntverbindungen. Mit der fetosko-
pischen Laserkoagulation der Anastomo-
sen wird das Ziel einer dauerhaften Norma-
lisierung der Zirkulationsverhaltnisse und
damit auch der Ausgleich der Fruchtwas-
sermengendiskrepanz angestrebt. Die Ef-
fektivitat wie auch die Risiken beider Be-
handlungsmethoden werden derzeit im
Rahmen des ,Eurofetus Projekt“ an meh-
reren Zentren randomisiert gegeniiberge-
stellt [7]. Bisher werden auf beiden Seiten
des Atlantik mit der Laseroperation Uber-
lebensraten von ca. 60 % erzielt. Hinzu
kommt eine geringe Inzidenz (6 %) von
neurologischen Spatschaden. Vergleichba-
re Zahlen beziiglich der Mortalitit sind
auch mit seriellen Amniondrainagen zu er-
zielen. In Langzeituntersuchungen scheint
der wesentliche Vorteil einer Laserkoagu-
lation jedoch in deutlich besseren Ergeb-
nissen der neurologischen Entwicklung der
so behandelten Zwillinge zu liegen [7].

Therapeutisch angestrebt wird der iso-
volumetrische Ausgleich des Shuntvolumens
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und damit die Verminderung der gegensatz-
lichen Belastung von Donor und Akzeptor.
Eine Verminderung des Polyhydramnions
und der damit drohenden vorzeitigen
Wehentitigkeit bzw. des Risikos eines vor-
zeitigen Blasensprungs soll zur Tragzeit-
verlangerung und Vermeidung der Friih-
geburtsmorbiditat und -mortalitat fithren.

Technisch ermoglicht eine endoskopisch
gesteuerte Laserkoagulation plazentarer
Shuntverbindungen die vollige Normalisie-
rung der Zirkulationsverhaltnisse bei FFTS.
Manche Autoren geben der Koagulation al-
ler oberflachlich sichtbaren Shuntverbin-
dungen den Vorzug [7]. Dabei werden je-
doch auch potentiell protektive arterio-ar-
terielle und veno-vendse Anastomosen un-
terbrochen. Am Fetal Treatment Center in
San Francisco werden daher im Regelfall
lediglich arterio-vendse Verbindungen die
vom Donor zum Akzeptor fithren zur
Laserbehandlung ausgewihlt. Ist der intra-
uterine Tod eines Zwillings bei fortge-
schrittenem Hydrops zu befiirchten, wer-
den dagegen alle GefifRverbindungen ko-
aguliert. Die beim Versterben des einen
Zwillings auftretende Hypotension des Uber-
lebenden und die eventuelle Einschwem-
mung thromboembolischen Materials (dead
fetus syndrome) sollen vermieden werden.

Akranius-Akardius (TRAP-
Sequenz)
Die Akranius-Akardius-Zwillingsschwan-

gerschaft ist charakterisiert durch einen
normal entwickelten Geminus und einen

1: Akranius-Kardius-Zwillingsschwangerschaft — TRAP Sequenz — Doppler-
sonographie in der Nabelschnur des Akranius (35 SSW): Neben der Herz-
frequenz des Pumpzwillings (in der Nabelvene, oberer Kanal) mit 140 bpm,
lassen sich bei entsprechender Offnung des Dopplermef3fensters im Gegen-
kanal (in der Nabelschnurarterie, unterer Kanal) bei holodiastolischem
reverse flow und einer Eigenfrequenz von 80 bpm die Pulsationen der vollig
unstrukturierten, einkammrigen Kreislaufpumpe des Akranius gleichzeitig
darstellen. Eine Nabelschnur mit zwei unterschiedlichen arteriellen Frequen-

zweiten unférmig gestalteten, retrograd
mit Blut versorgten Zwilling meist ohne
eigene Kreislaufpumpe. Diese schwerwiegen-
den Komplikation einer monochorialen
Zwillingsschwangerschaft tritt einmal un-
ter 35.000 Lebendgeborenen auf. Die kar-
diale Uberlastung des Pumpzwillings durch
die Mitversorgung seines Geschwisters be-
droht dieses Kind vital. Himodynamisch
resultiert eine TRAP-Sequenz (Twin Reversed
Arterial Perfusion). Diese bedingt eine Kreis-
laufbelastung des gesunden Zwillings in
Abhingigkeit des Volumenbedarfs des
yacardiac-monster”. Das Kindsgewicht des
Akranius-Akardius betragt durchschnittlich
mehr als 50 % des Pumpenden und bedingt
dadurch eine hohe Wahrscheinlichkeit der
Herzinsuffizienzentwicklung und in der Fol-
ge des intrauterinen Fruchttodes [8]. Das
Uberleben des kardial dekompensierenden
Pumpzwillings ist nur durch die Elimina-
tion des, von seinem Herzen mitversorgten
Stromgebiets moglich [9]. Einzige The-
rapiemoglichkeit ist die Zirkulationsunter-
brechung auf Seiten der Nabelschnur des
Akranius-Akardius. Da der gesunde Zwil-
ling bereits vom gesamten Plazentastrom-
gebiet versorgt wird, ist nicht mit einem
Blutdruckabfall, der im Fall des Todes eines
ynormalen Zwillings“ auftreten kann, zu
rechnen. Ein Sonderfall der Akranius-Zwil-
lingsschwangerschaft ist die Kombination
eines Pumpzwillings mit einem , Akranius-
Kardius“. Eine univentrikulidre Kreislauf-
pumpe des fehlgebildeten Zwillings liefert
einen kleinen Beitrag zur gemeinsamen
Hamodynamik. Trotz Bradykardie verhin-
dert oder vermindert dieser ,zusatzliche“
Herzschlag die Entwicklung der Herzinsuf-
fizienz des Pumpenden (Abb. 1).

Therapeutisch wird am haufigsten die
endoskopische, chirurgische Ligatur der
Nabelschnur durchgefiihrt [10, 11]. Zum
Einsatz kommen hierbei starre Fetoskope
(Optik + Arbeitskanal) mit einem minima-
len AufSendurchmesser von 1,2 mm. Im
frithen II. Trimenon kann alternativ die Na-
belschnur oder der Aorta des Akardius
laserkoaguliert werden [9, 12]. Diese Tech-
nik findet ihr Auskommen mit einem
transabdominellen Einstich. Bei komplexe-
ren Eingriffen sind vielfach mehrere Trokare
und stiarkere Endoskope erforderlich.

Zwerchfellhernie

Die Haiufigkeit einer Zwerchfellhernie
(1:3000-5000 Lebendgeburten) und ihre
Folgen (Lungenhypoplasie, kardiale Ver-
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drangung, Mediastinalverdrangung — kriti-
sche neonatale Reanimationsmoglichkei-
ten) machen die Suche nach vorgeburt-
lichen Interventionsoptionen besonders in-
teressant. Die Mortalitat variiert unbehan-
delt stark und betrdgt im Mittel 58 %. Die
sonographische vorgeburtliche Risikoein-
schitzung 1af3t eine schlechte Prognose bei
Verlagerung der Leber in den Thorax, frii-
her Herniation, Mediastinalverdrangung,
dilatiertem Thoraxmagen, Polyhydramnion
durch eine kompressionsbedingte Magen-
ausgangsstenose und insbesondere Lungen-
hypoplasie (Kopfumfang/Lungenratio < 1,4)
erwarten [13]. In der Regel liegt ein einfa-
cher Zwerchfelldefekt (links haufiger als
rechts) vor. Nachgeburtlich ist der Bruch
durch das Herabdrangen der herniierten
Organe aus dem Thorax in das Abdomen
und den Verschlufd des Diaphragmas anato-
misch korrekt zu beheben. Die aus der Her-
nienproblematik resultierende Lungenhypo-
plasie stellt dagegen prognostisch und da-
mit auch prinataltherapeutisch den tiber-
lebensentscheidenden Befund dar. Eine vor-
ubergehende ECMO-Therapie (Extrakorpo-
rale Membran-Oxygenation) zur Stabilisie-
rung des Neugeborenen bietet keine Dauer-
16sung und kann, wenn {iberhaupt, nur als
kurzfristige postnatale Uberbriickungsmaf-
nahme fiir 1-2 Wochen eingesetzt werden
[14].

Vorgeburtlich ist die Reduktion der sich
entwickelnden lebensbedrohlichen Lun-
genhypoplasie durch eine intrapulmonale
Druckerh6éhung das Haupttherapieziel des
intrauterinen Eingriffs. Ferner wird gleich-
zeitig auch die Sekundarmorbiditét, verur-
sacht durch die Mediastinalverdrangung
reduziert. Die obstruierende Operations-
technik sucht durch Erhéhung des intra-
thorakalen Drucks der Lungenhypoplasie
entgegenzuwirken. Standard des endosko-
pischen Therapieansatzes ist derzeit die
tracheale Clip-Technik — FETENDO (Fetal
Endoscopic Tracheal Clip) — wobei die feta-
le Trachea mit einem Clip verschlossen
wird. Eine links oder rechtsseitige Zwerch-
fellhernie, die Verlagerung der Leber in den
Thorax (dopplersonographische Bestiti-
gung), die Absenz weiterer fetaler Fehl-
bildungen und ein normaler Karyotyp sind
die Auswahlkriterien von ungeborenen Pa-
tienten die von einer Cliptherapie der Luft-
réhre profitieren konnen. Entscheidendes
Selektionsmerkmal ist allerdings die Beur-
teilung des verbliebenen Lungengewebes
durch eine von Harrison definierte Lung-
Heart-Ratio (LHR). Hierbei wird die ver-

bleibende Lungenflache (auf Hohe der Vier-
herzkammerebene) zum Kopfumfang in
Beziehung gesetzt. Werte < 1,4 sind mit ei-
ner ungiinstigen Prognose vergesellschaf-
tet und profitieren somit besonders von in-
trauteriner Therapie. Diese wird zwischen
der 22. und 26. SSW durchgefiihrt. Als sel-
tene Komplikation dieses Eingriffs ist eine
Rekurrensparese zu beobachten. Der Zu-
gang zur Fruchthohle erfolgt {iber Langst-
schnittlaparotomie. Am freigelegten Ute-
rus wird mit drei 5 mm Trokaren endosko-
pisch vorgegangen.

Wiahrend der Schnittentbindung wird
zur Clipentfernung eine weitere, durch ein
Akronym beschriebene Form pra- bzw. peri-
partaler Therapie — EXIT (Ex Utero Intra-
partum Treatment) — angewendet. Hierbei
verbleibt das gerade Neugeborene fiir die
Dauer der Operation vor den Uterus luxiert
an seiner Nabelschnur und erhdlt damit
unvermindert plazentare Versorgung [15].

Der FETENDO Clip wurde bislang bei
neunzehn Patienten angewendet. Die Uber-
lebensrate der so behandelten Feten erwies
sich als signifikant besser als die Prognose
von Kindern, deren Eltern sich fiir aus-
schlief8lich postnatale Behandlung ent-
schieden hatten [16]. Derzeit wird am Fetal
Treatment Center in San Francisco eine
randomisierte kontrollierte Studie mit Un-
terstiitzung der National Institutes of
Health durchgefiihrt, um die Effektivitit
dieser prianatalen Operation auf die Mor-
talitatsraten aber auch die Langzeitmorbi-
ditit der Uberlebenden zu untersuchen.
Frithere Versuche einer intratrachealen
temporaren Okklusion der Luftrohre waren
wegen des hohen Risikos einer iatrogenen
Tracheomalazie wieder verlassen worden.
Neuere experimentelle Untersuchungen er-
proben die intrauterine Applikation eines
Ballons als weniger invasive Methode ohne
eine erhohte Inzidenz an therapiebeding-
ten Luftrohrenschadigungen.

Tumore

Besonders gut durchblutete Tumore wie
zum Beispiel SteifRbeinteratome koénnen
intrauterin zur exzessiven Kreislaufbela-
stung des Kindes fithren. Eine endosko-
pische Tumorresektion bzw. die Unterbin-
dung der zufiihrenden Haupttumorgefifie,
speziell bei soliden Teratomen oder Pla-
zentatumoren (Chorionhdmangiome) ist
moglich. Diese eingreifende und derzeit
noch experimentelle Therapievariante kommt

17



18

|

JLUM

19. Jahrgang, 4/2001

bei frith in der Schwangerschaft auftreten-
dem, kardial bedingtem Hydrops fetalis
zum Einsatz. Mit einer kritischen Herzin-
suffizienz ist bei jedem fiinften betroffenen
Feten zu rechnen [17, 18].

Durch die vollstindige Unterbindung bzw.
Reduktion des Blutzustroms zum Tumor
soll die kardiale Entlastung zum Riickgang
des Hydrops fetalis (NIHF) fiihren. Die in-
trauterine kardiale Dekompensation wird so
vermeidbar. Sowohl die fetoskopische Laser-
koagulation wie auch die Radiofrequenz-
ablation der zufiihrenden Gefif3e werden
therapeutisch eingesetzt. Als therapie-
assoziierte schwere Komplikation sind un-
stillbare Blutungsprobleme zu fiirchten. Er-
ste Versuche mit der Radiofrequenzabla-
tion unter Ultraschallkontrolle sind viel-
versprechend (Fetal Treatment Center, San
Francisco).

Fallbeispiele derartiger Tumorablations-
operationen umfassen ein rapide wachsende
exophytisches Steibeinteratom (& 90 mm)
in der 20. SSW. Die Kreislaufbelastung hat-
te bereits zu generalisiertem Hydrops
fetalis (Aszites, bilaterale Pleuraergiisse,
Perikardergufl, Kardiomegalie, milde AV-
Regurgitation, Hautddem und Plazentame-
galie) gefiihrt. Nach ausfiihrlicher Aufkla-
rung, auch {iber die Moglichkeit des
Schwangerschaftsabbruchs, optierte die be-
troffene Familie fiir den Versuch einer
transkutanen Radiofrequenzablation und
gegebenenfalls offenen Tumorresektion.
Eine 15 Gauge Nadelelektrode (3.5 LeVeen
Nadelelektrode, 35 mm, RadioTherapeutics
Corporation, Mountain View, CA) wurde in
Vollnarkose unter kontinuierlicher Ultra-
schallkontrolle in das Teratoms einge-
bracht und grofRe Areale — 90 % der Tumor-
masse — (in anderen Fillen selektiv die
Tumorbasis) wurden mit einer Energie von
10-70 Watt koaguliert. Die mittlere Ge-
samtdauer des Eingriffs betragt 15-35 Mi-
nuten. Sonographisch tiberwacht kam es
nur zu minimalen, zeitlich auf den Eingriff
begrenzten Blutungen ausgehend von der
jeweiligen Punktionsstelle. Die Temperatur
des Fruchtwassers (38,5 °C) stieg ebenso
wie die maternale Korpertemperatur (38 °C)
an. Mehrere Feten wurden am Fetal
Treatment Center der UCSF einer derarti-
gen Behandlung, aber auch der offenen
Tumorresektion unterzogen. Der Ausgang
der Schwangerschaften ist derzeit (Einzel-
falle) noch schwer vorhersagbar. Sowohl
das intrauterine Versterben nach wenigen
Stunden wie auch die vollige Riickbildung

der kardialen Symptomatik und ein in der
Folge unauffilliger Schwangerschaftsver-
lauf wurden beobachtet.

Endoskopische Shunt-Anlage

Die dauerhafte Drainage intrakavitiarer
Flissigkeitsansammlungen wie Chylotho-
rax, obstruktive Uropathie (Megazystis),
Aszites oder Zysten unterschiedlicher Ge-
nese kann sonographisch gesteuert oder
unter fetoskopischer Fiihrung erfolgen.
Dauerhafte Organschiden durch ein Uber-
mafd an gestauter Flissigkeit (Druckatro-
phie) sollen vermieden werden. Das intra-
thorakale oder intraabdominelle Shunting
dient daher vorziiglich der Druckentla-
stung oder der Restitution von Ausschei-
dungsvorgangen.

Endoskopisch werden Shuntverbindun-
gen thorakoamnial, vesikoamnial oder ab-
dominoamnial plaziert. Die Schwierigkei-
ten einer nicht exakten Plazierung der
Katheterenden bei der rein ultraschallkon-
trollierten Punktionstechnik (zu kleiner
intraamnialer Verkehrsraum bei haufig be-
gleitendem Oligohydramnion oder ungiin-
stiger kindlicher Position) kénnen durch
Korrektur unter direkter Sicht vermieden
werden. Die Kriterien die bei obstruktiver
Uropathie zur Shuntanlage Anlaf} geben
sind eine deutliche Verminderung der
Fruchtwassermenge (Oligohydramnion), ein
sonographisch unauffalliger Nierenbefund
(keine Zysten, normale Echogenitit) eben-
so wie das Fehlen weiterer fetaler Fehl-
bildungen inklusive eines normalen Karyo-
typs. Die unmittelbare Eingriffsindikation
ergibt sich bei der sonographisch gesteuer-
ten wie auch der endoskopisch gefiihrten
Shuntanlage aus der invasiven, in der Regel
zweifachen fetalen Urinanalyse (erste Punk-
tion fordert evtl. alten Urin). Die Vorausset-
zung zu einer erfolgversprechenden Thera-
pie (ausreichende renale Ausscheidungs-
leistung) ist definiert tiber eine Elektrolyt-
verteilung mit Na** < 100 mEq/l bzw. CI- <
90 mEg/1. Osmolaritit und B,-Mikroglo-
bulin stellen weitere Prognoseparameter dar
[27]. Alternativ zur vesikoamnialen Urinab-
leitung mittels eingebrachter Double-Pigtail
Katheter (Harrison Stent) ist die transab-
dominelle suprapubische (Laser-)Vesikosto-
mie moglich. Noch invasiver gestaltet sich
dagegen die noch experimentelle, intraute-
rine transabdominelle Zystoskopie. Dabei
wird eine Urethroskopie in orthograder
Richtung und eventuell eine Klappenresek-
tion bei tiefsitzender posteriorer Urethral-
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klappe bzw. Urethralatresie vorgenommen
[19, 20].

Offene Fetalchirurgie

Die offene Operation an einem ungebo-
renen Kind steht an der Spitze der Hierar-
chie der Invasivitit prdnataler Therapie.
Die Korrektur der Zwerchfellhernie ist ein
gutes Beispiel fiir einen allgemein erkenn-
baren Trend der intrauterinen Chirurgie.
Die zunéchst durchgefiihrten offenen Kor-
rekturversuche sind schon bald durch
endoskopisches Clipping — FETENDO - er-
setzt worden. Der Schritt weg vom maxi-
mal invasiven Zugang resultiert aus den
Erfolgen und der technischen Fortent-
wicklung der Fetoskopie und einer zuneh-
mend differenzierteren Indikationsstel-
lung.

Die Hauptindikation zur offenen Fetal-
chirurgie stellt derzeit die, wenngleich noch
umstrittene, intrauterine Korrektur der
Spina bifida dar [21, 22]. Durch die friih-
zeitige Deckung des Neuralrohrdefekts
scheint die ganzliche Vermeidung oder
deutliche Minderung des Auspragungsgrads
der haufig mit offenem Riicken assoziier-
ten ,,Chiari-Fehlbildung“ des Gehirns und
in der weiteren Folge auftretenden Hydro-
zephalus mdoglich zu sein. Diese Auswei-
tung der prinatalen offen chirurgischen
Therapieindikation auf auch ohne Eingriff
tiberlebensfahige Anomalien stellt uns vor
neue Probleme. Es handelt sich um eine fiir
die Mutter sehr eingreifende Operation, de-
ren (kindlicher) Nutzen sowohl mit den
maternalen Risiken wie auch der operations-
bedingten drohenden Friihgeburtlichkeit
abgewogen werden muf3. Dariiber hinaus
sind Tierexperimente mit endoskopischen
Operationstechniken derzeit bereits in ei-
nem vielversprechenden Stadium und las-
sen auf baldige Erweiterung des Spektrums
minimalinvasiver Eingriffe hoffen. Es ist
wiinschenswert, die Effektivitit dieser ,,neu-
en“ Korrektur des Neuralrohrdefekts zur
Pravention der intrauterinen progredien-
ten Schadigung des exponierten Nervenge-
webes in randomisierten Studie unter be-
sonderer Beobachtung der Langzeitfolgen
zu Uberpriifen.

Eine kongenitale zystisch-adenomatoide
Lungenmalformation (CCAM Typ II und III
nach Stocker) kann durch die Kompression
des fetalen Mediastinums zur Beeintrachti-
gung des zentralvendsen Riickstroms und
tiber Hydrops fetalis zum intrauterinen

Fruchttod fithren. Die offene intrauterine
Resektion des betroffenen Lungenlappens
stellt in solchen Féllen bislang die einzige
Therapieoption dar. Von 13 operierten Fil-
len konnten dabei 6 Kinder gerettet werden
[1, 18]. Einkammrige Lisionen vom Typ I
nach Stocker in Verbindung mit Hydrops
finden dagegen ihr therapeutisches Aus-
kommen mit vergleichsweise simplen Shunt-
verfahren. Insgesamt entwickeln weniger
als 10 % aller Kinder mit CCAM vorgeburt-
lich diese prognostisch ungiinstigen Was-
sereinlagerungen [23]. Da diese Lasionen
eine ganz unterschiedliche Dynamik auf-
weisen und entweder rasch wachsen aber
auch schrumpfen kénnen, ist eine engma-
schige sonographische Uberwachung wih-
rend der Schwangerschaft bei primar kon-
servativer Observanz anzuraten.

Unter CHAOS (Congenital High Airway
Obstruction Syndrome) sind obstruierende
Erkrankungen des Rachens und der Trachea,
wie Trachealatresie oder -stenose zu verste-
hen. Diese Entitit wird versuchsweise intra-
uterin offen und endoskopisch operiert.
Eine normale Lungenentwicklung mit phy-
siologisch nach auf3en gerichtetem Fliissig-
keitsstrom in den Bronchien soll dadurch
ermoglicht werden.

Die intrauterine Ventilimplantation bei
Hydrozephalus internus wurde weitgehend
wieder verlassen. Verschiedene assoziierte
Fehlbildungen und haufige postoperative
Komplikationen fithrten zu schlechten Be-
handlungsergebnissen. Mit der Verfeine-
rung der prianatalen Diagnosetechniken ist
die Identifikation von Kindern mit isolier-
tem Hydrozephalus, verursacht durch eine
Aquaduktstenose, die von einem vorge-
burtlichen Eingriff profitieren konnten je-
doch denkbar.

Herzfehler wie Aorten- bzw. Pulmonal-
atresie/-stenose und Herzrhythmusstorun-
gen werden ebenfalls versuchsweise prana-
tal operiert. Fiihrt ein AV-Block III° zu
Herzfrequenzen < 50 bpm und zu kardia-
lem Hydrops (low output failure), so kann
eine direkte oder perkutane Schrittma-
cherimplantation erwogen werden [24].

Die Ergebnisse der vorgeburtlichen Lippen-
Kiefer-Gaumenspaltenchirurgie, abzielend auf
die narbenlose Wundheilung in utero,
rechtfertigen das hohe Eingriffsrisiko und
die operationsabhiangigen Fehlgeburtsraten
derzeit nicht. Hier stehen sich ein vorge-
burtlich hohes Eingriffsrisiko und eine post-
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natal exzellent korrigierbare Stérung gegen-
uber. Jede Indikation zur Operation muf3 sich
stets an der Nutzen-Risiko Relation auch im
Hinblick auf den Zeitpunkt der therapeuti-
schen Intervention messen lassen [25]. Je we-
niger bedrohlich sich die Stérung manife-
stiert um so strenger ist eine Therapie zu in-
dizieren.

Ein besonderer operativer Zugang an der
Schwelle der intrauterinen zur neonatalen
Versorgung wird als EXIT (Ex Utero Intra-
partum Treatment) bezeichnet. Damit ist
eine Methode der chirurgischen Interventi-
on wiahrend der Schnittentbindung vor
dem Abnabeln und unter Aufrechterhal-
tung der plazentaren Zirkulation charakte-
risiert. Wahrend der Sectio caesarea ist es
dabei erforderlich eine intrinsische oder
extrinsische Obstruktion der kindlichen
Luftwege zu gewahrleisten. Intrauterin ap-
plizierte Clips oder anderes (Ballon, Schirm,
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2: Offene Fetalchirurgie: A, Eroffnung des Uterus tiber Pfannenstiel-
querschnitt. Sonographische Lokalisation der Plazenta, fetale Analgesie und
Relaxation und Aspiration des Fruchtwassers. B, Uterotomie mittels Stapler
zur Blutstillung und Fixierung der Eihdute. Kontinuierliche warme
Amnioninfusion um das Kind herum. Miitterliche Analgesie, Tokolyse und
Monitoring. C, Exposition der entsprechenden fetalen Korperpartie.
Intraoperative Pulsoximetrie, telemetrische EKG- und Fruchtwasserdruck-
tiberwachung wihrend und nach der Operation. D, Einschichtige, fortlau-
fende Naht der Uterotomie und Amnioninfusion (aus [18] mit Genehmi-
gung).

Federmechanismus) operativ eingebrach-
tes Fremdmaterial lassen sich ebenso ent-
fernen wie kurz dauernde Operationen am
Neugeborenen unter Aufrechterhaltung
der plazentaren Versorgung durchfiihren.

Offene Fetalchirurgie wird ausschlief3-
lich in mitterlicher Intubationsnarkose
durchgefiihrt. Nach einer Querschnittlapa-
rotomie erfolgt die Hysterotomie in der Ab-
hangigkeit der Plazentalokalisation tiber
einen uterinen Langs- oder Querschnitt.
Mit Hilfe eines speziellen Uterusstaplers
wird die Amnionmembran am Endo/Myo-
metrium fixiert und gleichzeitig myome-
trane Blutungen minimiert. Nach Ablassen
des Fruchtwassers gelingt das Heraus-
luxieren des Fetus und damit der Zugang
zur operativ relevanten Korperregion (Ab-
bildung 2). Die Uberwachung des Feten er-
folgt unter anderem uber Pulsoximetrie.
Die Deckung der Spina bifida, die Lob-
ektomie eines verdnderten Lungenfliigels
(CCAM, Lungensequester), die Tumorresek-
tion (Teratom), die Herzklappenplastik, die
Vesikostomie bei obstruktiver Uropathie
oder die Tracheostomie bei CHAOS werden
so moglich. Vor Ende der Operation wird
die Fruchthohle mit AmnionersatzlGsung
wieder aufgefiillt. Durch den Verschlufd der
Hysterotomie werden die tiber Clips fixier-
ten Eihdute gemeinsam mit dem Myome-
trium dicht adaptiert. Der schichtweise
Bauchwandverschlufd schlief3t den Eingriff
ab. Mit derartig offenen Operationen am
Kind war am Fetal Treatment Center UCSF
bei 17 Eingriffen (1995-1999) die Schwan-
gerschaft im Mittel um 23 Tage (0-74) zu
verlangern.

Die fetale Eingriffsmorbididtat ist im we-
sentlichen durch die Operationsindikation
bedingt. Ist die fetale Zirkulation durch die
Erkrankung bereits dekompensiert und
weist das Kind einen erkennbaren Hydrops
auf, kann sie bis zu 50 % betragen. , Elek-
tive“ fetale Operationen beispielsweise die
Deckung einer Spina bifida, haben dagegen
eine deutlich geringere Mortalitit. Bei der
offenen Form der pranatalen Eingriffe be-
steht zusatzlich ein nicht zu vernachlassi-
gendes mitterliches Operationsrisiko: Blu-
tung unterschiedlichen Schweregrades, post-
operative Infektion, Verletzung von Uterus
und von abdominellen Nachbarorganen
und der Komplex der anasthesiologischen
Komplikationen. Operationsbedingte vor-
zeitige Wehentatigkeit wurde bei allen Ar-
ten offener Eingriffe beschrieben. Die Be-
herrschung dieser postoperativen Kontrak-
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tionen stellt derzeit die Hauptproblematik
der Fetalchirurgie dar. Ein Lungentdem
als Tokolysenebenwirkung komplizierte
den Verlauf der Schwangerschaft in 8 % al-
ler Hysterotomien. Mehr als 15 % der Miit-
ter haben mit einem vorzeitigen Blasen-
sprung zu rechnen. Die perioperative
Infektionsmorbiditat liegt dagegen im zu
vernachldssigenden Bereich. In Folge der
Operation waren maternale Bluttransfusio-
nen in beachtenswerten 12 % erforderlich.
Eine postoperative Uterusruptur war die
einzige schwerwiegende, fiir folgende
Schwangerschaften relevante Spatkompli-
kation. Eine Studie der bisher fetal-
chirurgisch operierten Miittern ergab 27
Miitter die erneut eine Schwangerschaft
anstrebten. 25 wurden inzwischen erfolg-
reich von gesunden Kindern entbunden.
Die zwei Patientinnen, die nicht erneut
schwanger wurden, wiesen bereits vor dem
intrauterinen Eingriff eine langdauernede
Sterilititsanamnese auf [26].

Diskussion

Transabdominelle Punktion, Endoskopie
und offene Chirurgie sind Meilensteine im
Stufenkonzept zunehmender Invasivitit.
Aus dem prinatalen Therapieansatz resul-
tiert die zundchst paradox anmutende Si-
tuation, daf3 ein Patient (Mutter) einen Teil
des Operationsrisikos fiir einen zweiten Pa-
tienten (Fetus) tragt. Einem, im Vergleich
hohen Eingriffsrisiko vor der Geburt steht
andererseits ein besonders giinstiges intra-
uterines Behandlungsmilieu (narbenarme
Wundheilung, plazentare Versorgung) und
potentiell lebenslanger Operationsnutzen
gegeniiber. Die subtile Selektion der Pa-
tienten wie auch die Auswahl der Therapie-
modalitit bedingen den Behandlungser-
folg. Identifikation, Schwere und Progre-
dienz der Stérung sowie der zu erwartende
Operationserfolg sind hierbei die aus-
schlaggebenden Auswahlkriterien. Viele ur-
spriinglich offen chirurgisch initiierten ex-
perimentellen Therapiestrategien wurden
und werden zunehmend durch die weniger
invasive Endoskopie oder Punktionsverfah-
ren abgelost. Offene Pranatalchirurgie fun-
giert somit als Schrittmacher in der Ent-
wicklung neuer, moglichst risikoarmer
vorgeburtlicher Behandlungstechniken. Thre
Durchfiihrung ist auf wenige Zentren zu
beschranken. Nur so ist entsprechende Er-
fahrung in wenigen Handen (z.B. Fetal
Treatment Center, UCSE, San Francisco) zu
gewinnen und zu pflegen. Allein derartige
Spezialisten sind in der Lage tiber den

Versuchscharakter hinausgehende Konse-
quenzen abzuleiten und in die Routine um-
zusetzen. Die Ergebnisse neuer Behand-
lungstechniken sind immer wieder kritisch
zu uberpriifen. Im Idealfall sollten rando-
misierte kontrollierte Studien zur Doku-
mentation des Therapierfolgs durchgefiihrt
werden.

Die zukiinftige Entwicklung wird durch
eine zunehmende Verbesserung des mini-
mal invasiven Zugangs und damit einer
vermehrten Ubernahme von Operations-
techniken in das Feld der Fetoskopie be-
stimmt werden. Die technische Realisier-
barkeit eines neuen Behandlungsverfah-
rens allein darf jedoch weder zur Be-
handlungsindikation werden, noch zu de-
ren Ausweitung fithren. Daneben kann die
Geschwindigkeit der Erweiterung pranata-
ler Therapiemdoglichkeiten falschlicherwei-
se zur vorschnellen Garantie des Behand-
lungserfolgs verleiten. Diesen Versuchun-
gen ist bei der Etablierung neuer Opera-
tionsverfahren durch solide Untersuchun-
gen vor einer breiten Anwendung zu begeg-
nen. Die Einfilhrung computergestiitzter
Chirurgie, die Nutzung dreidimensionaler
Sonographie, die Vervollstindigung des
,Human Genome Project®, die medikamen-
tose Beherrschung der vorzeitigen Wehen-
tatigkeit, die Wachstumsbeeinflussung oder
die medikamentdse Therapie tiber einen
kontinuierlichen Zugang zur fetalen Zirku-
lation weisen den Weg in die prinatal-
therapeutische Zukunft.
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