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1. EINLEITUNG

1.1 Einfihrung in die Thematik

1.1.1 Begriffsbestimmung Gastroschisis und Omphaloz ele

Definition

Zum ersten Mal wurden die vorderen Bauchwanddefekte im Jahre 1953 von Moore und
Stokes klassifiziert (Moore and Stokes 1953). Sie lieferten zwei eigenstandige
Definitionen fur Gastroschisis (Laparoschisis) und Omphalozele (Exomphalos), die
basierend auf klinischen Unterschieden (Moore and Stokes 1953) bei der Geburt
standardisiert wurden. Gegenstand dieser Arbeit ist die Darstellung der Gastroschisis,
so dass diese im Folgenden betrachtet werden soll.

Die Gastroschisis ist ein angeborener paraumbilikaler Defekt der vorderen
Abdominalwand mit einem Durchmesser von ca. 4 Zentimetern. Die meist rechts vom
Nabel gelegene Bauchwandspalte fihrt zum Prolaps der véllig frei vor der Bauchdecke
liegenden und damit in die Amnionhohle austretenden Darmschlingen. Infolge der
hypotonen Amnionflissigkeit erscheint der Darm charakteristisch dilatiert und die
Darmwand kann sich 6édematgs, verdickt mit einer ledernden Konsistenz darstellen. Die
Darmschlingen sind eingebettet in eine dichte gelartige faserige Matrix. In einigen
Fallen kbnnen Teile des Darms atretisch oder nekrotisch sein. Die Bauchhohle wirkt
klein und leer. Die Nabelschnur inseriert regelrecht an normaler Stelle. Zuséatzlich liegt
immer eine Nonrotation des Darms vor. Ein Bruchsack findet sich bei einer
Gastroschisis nicht.

Embryologie

Auf dem Dottersack bildet sich aus dem Embryonalknoten die Keimscheibe aus. Dies
beginnt sich ab dem 18. Tag zu l6sen. Lateral verdichtet sich das Mesenchym im
Kontakt mit dem Ektoderm zur dorsalen Somatopleura und ventral im Kontakt mit dem
Entoderm zur Splanchnopleura, dazwischen liegt das embryonale Zdlom. Mit
fortschreitender Krimmung und ventralem Vorwachsen von Splanchno- und
Somatopleura kommt es zum Verschluss des Darmrohres und Ausbildung des Nabels.
In der 5. und 6. Schwangerschaftswoche (SSW) vollzieht sich durch ein Verschmelzen
der beiden von Ektoderm lberzogenen Somatopleura der vollstandige Verschluss der
vorderen Bauchwand. Der sich zuletzt verschlieRende supraumbilikale Bereich bleibt
allerdings zunachst sehr dunn. Bis zur 12. SSW differenzieren sich Myoblasten aus
dem Mesenchym der Bauchfortséatze und bilden die Bauchmuskulatur. Am Ende der 12.
SSW ist die Bauchwand endguiltig ausgebildet.



Ab der 5. Woche kommt es zur Verlagerung des Darmes in das Nabelstrangzélom. Es
entsteht der physiologische Nabelbruch (Christ et al 1998). Durch das Langenwachstum
des Darms entsteht die Darmschleife. Diese besteht aus einem kranialen und einem
kaudalem Anteil und wird von der A. omphalomesenterica, die aus der spateren A.
mesenterica superior hervorgeht und die Achse fur die folgende Darmdrehung darstellt,
versorgt (Drews 1993). Nach der Drehung kehren die Darmschlingen bis zur 9. SSW in
das Abdomen zuriick, und der Nabelstiel verkleinert sich (O Rahilly/Muller 1999). Bleibt
der primitive Nabelring weit gedffnet und zieht sich der Darm nicht vollstandig in die
Bauchhohle zuriick, kann es zu einem massiven Prolaps samtlicher Bauchorgane
kommen; dieser zusatzliche Prolaps unterscheidet nach Auffassung der meisten
Autoren das Vorliegen eines Nabelbruches von einer Omphalozele (Keeling 1993).

Pathogenese und Etiologie

Die Pathogenese der Gastroschisis ist bis heute nicht ausreichend geklart. Allerdings
wurden in den achtziger Jahren einige neue, aber dennoch kontrovers diskutierte
Thesen aufgestellt. Zunéchst hielt man die Gastroschisis fur eine zirkumskripte
Schwache der vorderen Bauchwand (Hutchin 1965).

Duhamel erklarte die Entstehung der Gastroschisis mit einer mangelhaften
Ausdifferenzierung der Somatopleura in der Phase der seitlichen Abspaltung des
Embryos in der 4. SSW (Duhamel 1963). Dem Ektoblast fehlt in diesem Bereich die
Mesenchymunterlagerung. Ahnlich wie bei der Kloakenmembran und der
Buccopharyngealmembran soll es dann zur vollstdndigen Resorption bzw. Ruptur
dieser ausgedinnten Stelle und so zur Ausbildung der Spalte in der Bauchwand
kommen. Die teratogenetische Terminationsphase fur die Entstehung eines
paraumbilikalen Bauchwanddefektes muss demnach vor die 8. SSW (Mintener 1970)
gelegt werden.

Diese These wurde allerdings angezweifelt, nachdem Thomas et al (Thomas et al
1967) 1967 feststellte, dass es bei den Neugeborenen, bei denen postnatal ein
Sekundarverschluss angestrebt wird, es zu einer vollstandigen Ausbildung der M. recti
kommt und deshalb kein Defekt des rectus abdominis Muskels vorliegen kann. Diese
Autoren halten wie Show 1975 (Show 1975, Glick et al 1985) einen gemeinsamen,
jedoch umstrittenen Entstehungsmechanismus von Omphalozele und Gastroschisis fur
wahrscheinlich: die Gastroschisis ist das Resultat einer intrauterin ruptierten
Umbilicalhernie nach vollstandiger Entwicklung der vorderen Bauchwand, aber vor dem
kompletten Verschluss des Umbilikalringes. Sekundar kénne es anschlieBend zur
Bildung einer Hautbriicke zwischen Nabelschnuransatz und Bruch kommen. Jedoch
auch dies ist anzuzweifeln. Glick et al beschreiben zur Unterstitzung dieser Hypothese



einen Fall von einem Fetus, bei dem die Ruptur der Umbilicalhernie zwischen der 27.
und 34.5 SSW sonographisch diagnostiziert werden kann (Glick et al 1985) und
untermauern damit die Theorie von Shaw.

Wahrscheinlicher erscheinen Gefal3anomalien (Van Allen et al 1981), die von anderen
Autoren als ursachlich fur die Entstehung des paraumbilikalen Defektes angesehen
werden: de Vries (de Vries 1980) entwickelt 1980 die Hypothese, dass die Entstehung
der rechtsseitigen Bauchspalte auf einem vorzeitigen Verschluss oder Atrophie der
rechten Umbilikalarterie basiert. Noch bevor der kollaterale Kreislauf die Integritdt des
Mesenchyms aufrechterhalten kann, kommt es zu einer Auflésung der rechten
Umbilikalarterie. Die Zirkulationsstérung fuhrt schlie3lich zum Infarkt des benachbarten
Gewebes. Da die Entwicklung der Epidermis mit der Lebensfahigkeit und einer
ungestorten Differenzierung des Mesenchyms einhergeht, fihren die Vorgange
schlie3lich zur Entstehung der rechtsseitigen Bauchspalte. Diese Theorie wiirde auch
das Auftreten einer linksseitigen GS erklaren, wenn die linke Umbilikalarterie sich
vorzeitig zurtckbildet. Was de Vries sogleich mit einem Bericht Uber zwei Falle links
gelegener Gastroschisen, bei welchen die linke Nabelvene schneller atrophierte als die
rechte zu unterstitzten glaubt. In einem von Toth et al 1993 (T6th et al 1993)
vorgestellten Fall einer linksseitigen Gastroschisis stimmt diese Theorie allerdings nicht
uberein.

Hoyeme und Mitarbeiter vertreten hingegen die Theorie, dass die meisten Falle der
Gastroschisis als Folge eines intrauterinen Insultes der rechten ophalomesenterialen
Arterie (A. vitellina) erklart werden kdonnen (Hoyme et al 1983). Durch Unterbrechung
dieser Arterie lieRen sich auch die sehr haufig mit der Gastroschisis vergesellschafteten
Atresien  (Amoury et al 1977) oder Stenosen des Darmes erklaren, wenn die
Unterbrechung der Arterie weiter proximal, demnach im Bereich der A. mesenterica
superior stattfindet. Wodurch auch die Uberwiegende Rechtsseitigkeit der Gastroschisis
erklart sei. Laut Stevenson (Stevenson et al 1993) kann gegen diese Theorie Einwand
erhoben werden, da die in Entwicklung befindliche Abdominalwand von seitlich
verlaufenden Arterien und nicht nur von der A. omphalomesenterica versogt wird.

Ebenso wie die Pathogenese ist auch die zeitliche Einteilung der Entstehung einer
Gastroschisis umstritten. Die teratogenetische Terminationsperiode wird von
verschiedenen Autoren zwischen der 5. - 10. SSW angegeben (de Vries 1980), obwohl
noch nicht Uber Beispiele dieses frihen Auftretens der Gastroschisis berichtet wurde.
Es entsteht daher der Eindruck, dass die eigentliche Eviszeration erst wesentlich spater
mit der Zunahme des intraabdominellen Druckes einsetzt, und zwar wenn das durch



den vaskularen Insult geschadigte Bauchdeckenareal neben dem Nabelring nachgibt
und ruptiert (Torfs et al 1990). Andere hingegen beschreiben, dass die tatsachliche
Ruptur der umbilikalen Membran zum einen ebenso zwischen der flunften und der
zehnten (pranatale Variante), und zum anderen aber auch kurz vor der Geburt
(perinatale Variante) auftreten kann (Shaw 1975). Auch hierbei kann trotz der
Vermutungen, dass der Defekt ebenso nach der 33. SSW bereits diagnostizierbar sein
musste, Ende der 80er von vier Fallen berichtet werden, bei denen trotz einer Serie
von Ultraschallbildern die Gastroschisis zu dieser Zeit der Schwangerschaft noch
unerkannt geblieben ist (Mercer et al 1988, Knott et al 1987).

Vorkommen und Préadisposition

Das tatsachliche Vorkommen der Gastroschisis bei Lebendgeburten ist schwer zu
determinieren. Die Grunde dafir sind zum einen, dass die meisten Statistiken zusatzlich
Todgeburten enthalten, die Gastroschisis in den Statistiken vor 1970 als eine ,ruptierte”
Omphalozele festgehalten wurde, und zum anderen, dass die
Schwangerschaftsabbriiche  fur vordere Bauchwanddefekte in den letzten zwei
Jahrzehnten immer mehr zugenommen haben.

Berichte aus Liverpool und Britisch Columbia zeigen in den 80ern noch eine Inzidenz
der vorderen Bauchwanddefekte von anndhernd 1 auf 4000 Lebendgeburten (Irving
1990, Baird et al 1981). In den letzten 20 Jahren hat jedoch eine Verdnderung der
relativen Inzidenz der Gastroschisis stattgefunden, wobei die Pravalenz der
Omphalozele mehr oder weniger gleich geblieben ist, was auf die unterschiedliche
Relevanz des mutterlichen Alters bei Geburt zuriickzufihren ist. Obwohl Ende der 90er
Jahre in Grol3britannien noch vermehrt der Anstieg der Gastroschisispravalenz
dementiert wurde (Tan 1996, Chalmers et al 1997, Stone et al 1998), geht man heute
nicht zuletzt von einer allgemeinen Inzidenzrate von 3 - 4 auf 10.000 Falle aus (Penman
et al 1998, Bugge et al 2002, Nichols et al 1997). Weibliche Feten sind in gleicher
Frequenz betroffen, wie die mannlichen (Calzolari et al 1995).

Es bleibt jedoch ungewiss, ob diese Veranderung auf eine bessere und préazisere
Identifizierung der Gastroschisis durch verbesserte Technik und/oder einen enormen
wissenschaftlichen Fortschritt oder schlicht auf eine geringere Zuwachsrate der
Gastroschisis zurtckzufihren ist. Eine frihe retrospektive Studie aus England mit
Daten von 1988 bis 1992 lasst vermuten, dass Diskrepanzen zwischen Studien
teilweise das Ergebnis einer falschen Klassifizierung der Félle in friheren Jahren (Dillon
et al 1995) und der Nicht-Beriicksichtigung von unregistrierten Geburten sind (Dillon et
al 1997). Es wird vermutet, dass die Herkunft, das Alter der Mutter und die sozialen
Gewohnheiten eine Relevanz fur die relative Inzidenz tragen (Calzolari et al 1995). Die



meisten Daten konnten die Beeinflussung der Zuwachsrate von Gastroschisis durch
diese Parameter jedoch nicht bestatigen (Angerpointner 1981, Lindham 1983).

1.1.2 Klinische Erscheinungsbilder und Abgrenzungsp robleme

Fir eine Gastroschisis wurden schon in den 80er Jahren drei Befunde als Kriterien
angegeben (Shaw 1975): das Vorliegen eines normalen Nabels, das Fehlen eines
Bruchsackes und ein belegter verdickter eviszerierter Darm mit fibrosen Uberzug
(Amoury et al 1988, Tibboel et al 1986a, Tibboel et al 1986b), wobei das Letztere heute
nicht mehr von den Kinder - Chirurgen als ein Ausschlusskriterium anerkannt wird.
Bereits pranatal lasst sich zunéchst im Ultraschall (Abb. 1) gut erkennen, ob eine
Abgrenzung gegen die Amnionhohle in Form eines Sackes, der aul3en aus
Amnionmembran und innen aus Peritoneum besteht, vorhanden ist. Sowohl bei der
Omphalozele als auch bei Gastroschisis lasst sich ein erhdhtes a- Fetoprotein
nachweisen. Dies wird bei den Screeningsuntersuchungen vor allem bei Gastroschisis
festgestellt (Stevenson et al 1993, Crandall/Chua 1997, Gremm et al 1997). Es werden
verschiedene teratogene Ursachen diskutiert, aber keine davon als alleinige Ursache
angenommen (Gierup/Lundkviest 1979).

Abb. 1: Sonographie: Gastroschisis pranatal

Im Gegensatz zur Omphalozele, bei der einige Syndrome bereits genetisch erklarbar
sind, sind bei der Gastroschisis bisher keine chromosomalen Veranderungen gefunden
worden. (Nicolaides et al 1992, Jones 1997). Im Einzelnen ist im Fall der Omphalozele
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die genetische Ursache fiur das Beckwith-Wiedemann Syndrom, Marshall-Smith
Syndrom,  Cantrell-Pentalogy,  Sirenomelia,  Trisomien und  verschiedene
Skelettdysplasien zum Teil identifiziert (Martin 1998, Stevenson et al 1993, Torfs et al
1990). Zu 50 % sind Omphalozelen auch mit kardialen Malformationen (Moore 1977),
mit Veranderungen des Urogenitalsystems oder des Zentralnervensystems
vergesellschaftet.

Berichte aus der Literatur zeigen ein weites Spektrum der mit Gastroschisis assoziierten
Defekte. So reichen die Beschreibungen von einer kleinen Gastroschisis (Borgstein
2001) Uber eine normale Gastroschisis mit und ohne intestinale Atresie (Fleet et al
2000, Molik et al 2001, Snyder et al 2001) mit einer erhdhten Morbiditats- und
Mortalitatsrate.

Die meisten der mit Gastroschisis assoziierten Fehlbildungen sind jedoch nicht der
Ausdruck einer begleitenden Stérung der Genese anderer Organe, sondern eine direkte
Folge des Bauchwanddefektes. Sie kommen deshalb auch seltener vor und
beschranken sich fast ausschlieBlich auf den Darmtrakt. Schon bei einem
verhaltnismaRig kleinen Defekt kdnnen Inkarzerationen und Strangulationen eine
jejunoileale Ischamie verursachen, die wiederum Atresien, Stenosen und/oder
Nekrosen zur Folge haben kann. All diese Fehlbildungen stehen in Abhéangigkeit zum
Schweregrad der Ischamie bzw. zum Zeitpunkt des ischdmischen Ausfalls. Langer et al.
stellt basierend auf seinen Experimenten mit fetalen Lammern die Behauptung auf,
dass der Mechanismus der Einschnirung, der die enteralen Schaden veranlassen
kann, vorwiegend dem der Verengung der Gefalle bzw. der LymphgefaRRe
gleichzusetzen ist und sich nicht auf eine Ischamie zurlckfuhren lasst (Langer et al
1993), so dass auch hier ein Zusammenhang mit einem fetalen Gefal3ereignis moglich
erscheint.

Klassifiziert man die Gastroschisis nach der postnatalen Evaluation, so ist von einer
simplen (2/3) und von einer komplexen (1/3) die Rede. Die komplexen Félle weisen im
Gegensatz zu den simplen eine Darmpathologie mit Malrotation, Volvulus, Infarkt,
Atresie, Perforation oder Stenose auf. In einer retrospektiven Bewertung von 103
Kindern mit Gastroschisis konnte Uber eine 5-Jahresperiode bei 71 Kindern eine
einfache Gastroschisis und bei 32 Kindern eine komplexe festgestellt werden (Molik et
al 2001).

Aus der Literatur zu entnehmen ist auf3erdem, dass die begleitenden Malformationen
des Darms bei Gastroschisis insbesondere (5% bis 25%) die Jejunoilealregion betreffen
(Shah et al 1991, Pokorny et al 1981, Amoury et al 1977). So fand Moor schon 1977 in
der Literatur 14mal haufiger eine Atresie oder Stenose im Jejunoilealbereich bei
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Gastroschisis als bei Omphalozele (Moor 1977). 16% bis 42% der Kinder mit
Gastroschisis weisen laut der hier genannten Autoren eine Malrotation (Irving 1990,
Moor et al 1986, Toulukian et al 1971), meist in Form einer Nonrotation (Bennington et
al 1974) auf. Viele Autoren identifizieren interne Atresien mit einer erhdhten
Mortalitatsrate (Cusick et al 1997, Ramsden et al 1997, Brun et al 1996, Pokorny et al
1981). Andere hingegen konnten keine erhéhte Morbiditats- - oder Mortalitétsrate bei
Kindern mit internen Atresien feststellen (Nicholls et al 1996, Snyder et al 2001).

Als seltene Begleitfehlbildungen der Gastroschisis werden u. a. Nierenagenesie,
Porencephalie, Gallenblasenatresie- und hypoplasie, Chriptochidismus, Arthrogryposis
vom Amyoplasietyp, Meckel Divertikel und Hydronephrose genannt (Stevenson et al
1993, Fries et al 1993, Irving 1990, Kaplan et al 1986).

Doch trotz aller bekannten Klassifizierungsmaoglichkeiten der Gastroschisis kann die
Patientenpopulation erst postnatal nach diesen Kriterien eingeteilt werden.

Pranatal werden, wenn mdglich, folgende Parameter beurteilt: Organe, die sich
aul3erhalb der Bauchhohle befinden, Gro3e der Bruchlicke und Veranderungen der
prolabierten Organe wéahrend der Schwangerschaft, insbesondere des Darmes (Abb.1).
Die von Moor hinsichtlich der Gro3e des Bauchwanddefektes erstellte Klassifizierung
fur Omphalozele und Gastroschisis, konnte sich mangels klinischer Relevanz allgemein
nicht durchsetzen (Moor 1977). Unbestritten bleibt jedoch, dass auch bei einer kleinen
Bruchliicke durch Strangulation ein viel schwerwiegenderes Krankheitsbild entstehen
kann (Kiesewetter 1997, Pinette et al 1994, Stringer et al 1991, Amoury 1988, Shaw
1975).

Bei einer Omphalozele scheint der Prolaps der Leber ein prognostischer Hinweis zu
sein. Bei groRRen, sehr frih entstandenen Defekten, liegen dann meist schwere
Fehlbildungen vor. Die Mortalitat bei groRen Omphalozelen wird auch heute noch mit
50% angegeben (Stevenson et al 1993). Die Mortalitat bei Kindern mit Gastroschisis hat
sich in den letzten 20 Jahren von ca. 90% auf 13% (Swartz et al 1986) deutlich
verringert. Betrachtet man die Gastroschisis mit ihrer Einteilung in die einfache (ohne
Atresie) und komplexe (mit Atresie) Form, dann wird bei der komplexen Gastroschisis
eine Mortalitatsrate von 28%, verglichen mit fast einer Uberlebensrate von 100% bei der
einfachen Gastroschisis, beschrieben (Molik et al 2001, Snyder et al 2001). Doch auch
bei Fehlen von weiteren Anomalien kann nicht ausgeschlossen werden, dass es durch
Komplikationen, wie z.B. einem Kurzdarmsyndrom, zu Todesfallen kommt. Daher wird
allgemein eine gute Ultraschallvorsorge gefordert, bei der auf eine mdglichst genaue
Beurteilung der Darmbeschaffenheit geachtet wird.

Bei einer fortschreitenden Schwangerschaft mit Gastroschisis, d.h. etwa ab der 33. - 35.
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SSW, wird der Darm von einer fibrésen Schicht umhillt, aus der die Verdickung der
Darmwand, die Reduktion der Darmbeweglichkeit, die Odembildung und damit auch die
potenzielle Lumenverengung resultiert. Den haufig matten und fibrésen Zustand des
Darms spricht man der dauerhaften Kontamination des Darms mit dem Fruchtwasser
zu. Einige Untersuchungen der menschlichen Embryonen bzw. Feten in
unterschiedlichen Entwicklungsphasen zeigen auf, dass die Verdickungen und
pathologische Oberflachenveranderungen des Darms verstarkt nach der 30. SSW
auftreten, was auf die Anderung der Zusammensetzung des Fruchtwassers
zuruckgefuhrt werden kann (Tibboel et al 1986). Das Fruchtwasser ist ab dem
Einsetzen der Nierentatigkeit des Feten deutlich mit Harnabbauprodukten versetzt.
Morrison et al demonstrierte, dass das Fruchtwasser in Fallen der Gastroschisis neben
Entzindungszellen auch signifikant erhéhte Werte an proinflammatorischen Cytokinen
wie das Interleukin-8 enthalt (Morrison et al 1998). Andere intra-amniotische Faktoren,
von denen berichtet wurde, dass sie im Zusammenhang mit einem pathologisch
veranderten Darm bei Gastroschisis auftreten, sind Mekonium, der pH-Wert des
Fruchtwassers und das B-Endorphin (Correia-Printo et al 2002, Mahieu-Caputo et al
2002, Kanmaz et al 2001, Api et al 2001).

Es gibt allerdings Autoren, die die Entstehung bzw. zumindest eine Verstarkung der
fibrosen Belage erst auf den Zeitpunkt nach der Geburt datieren (Coughlin et al 1993)
und daher eine sofortige Operation im Krei3saal beflrworten.

Da laut Torfs et al sich das klinische Erscheinungsbild einer Gastroschisis und einer
frih ruptierten Omphalozele trotz aller oben genannten Kriterien in einigen Fallen sehr
ahneln kann (Torfs et al 1990) und oft nicht einmal Reste des urspriinglichen
Omphalozenlensackes vorhanden sind, das Vorliegen einer lateral ansetzende
Nabelschnur wegbleibt oder eine Hautbriicke zum Nabel besteht (Torfs et al), kbnnen
zur Absicherung der Diagnose Schlisse aus Begleitanomalien, pranatalen
Ultraschalluntersuchungen oder gar pranatalen cytogenetischen Untersuchungen
gezogen werden (Merz 1991, Gnirs 1993/94, Lenke et al 1990, Walkinshaw et al 1992,
Langer et al 1993).

1.1.2 Diskussion um den ,richtigen* Entbindungsmodu s und -zeitpunkt bei
Neugeborenen mit Gastroschisis

Seit nahezu zwanzig Jahren besteht eine kontroverse Diskussion Uber die
Entbindungsart und den Entbindungszeitpunkt bei Gastroschisis oder ruptierter
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Omphalozele. In Deutschland hat sich fir beide Krankheitsbilder die Entbindung per
Sectio durchgesetzt, doch gibt es in der englischsprachigen Literatur auch heute noch
viele Vertreter der vaginalen Entbindung, obwohl immer wieder von Darmlésionen bei
der vaginalen Entbindung berichtet (Bagley et al 1996) und zunehmend die Sectio
propagiert wird. Die Autoren, die in diesem Zusammenhang eine Zurlckhaltung
gegenuber der vaginalen Entbindung aufRern, argumentieren mit einer Beckendystokie
oder gar einer Traumatisierung der Eingeweide (Bovicelli et al 1983, Hasan et al 1986,
Nicolini et al 1981). Ein Kaiserschnitt soll bei einer Gastroschisis ein Trauma der
evisceralen Organe minimieren, sie vor einer moglichen Infektion schitzen und eine
genaue Planung der unvorzlglichen postoperativen Weiterversorgung ermoglichen
(Bovicelli et al 1983, Engels 1990, Hagberg et al 1988). Andersrum kann man nicht
immer von einer Traumatisierung der Organe durch eine vaginale Entbindung
ausgehen, so konnten in 46 Fallen der Omphalozelen, die alle vaginal entbunden
wurden, keinerlei Rupturen des Omphalozelensackes nach der Geburt festgestellt
werden (Bax et al 1984). Auch viele andere Autoren sehen keinen Vorteil in der Sectio
gegenuber der natirlichen Geburt (Carpenter et al 1984, Rinehart et al 1999, How et al
2000, Segel et al 2001).

Die Frage nach dem besten Zeitpunkt fir die Sectio wird bei Gastroschisis unverandert
heftig diskutiert. Da bei diesem Krankheitsbild ca. ab der 33. SSW zunehmende
Darmverédnderungen auftreten, die auf eine Veréanderung der
Fruchtwasserzusammensetzung zuriickgefuhrt werden kdnnen, fordern einige Autoren
die vorzeitige Entbindung, d. h. noch vor der 35. SSW (Moore et al 1999, Langer et al
1991, Fitzsimmons et al 1988). Andere Autoren stellen keine Verbesserung des
postnatalen Krankheitsverlaufes durch eine vorzeitige Entbindung fest (Simmons et al
1996). Im Gegenteil, seit die sonographischen Kriterien fir intestinale
Begleiterkrankungen definiert worden sind, kann eine vorgezogene Geburt
ausschlieBlich auf Feten mit enteralen Begleitmalformationen, wie Darmdilatation,
Atresien oder Darmwandverdickungen reduziert werden (Bond et al 1988).

Ob vorgezogene oder normal terminierte Entbindung, viele der Autoren propagieren
jedoch den prénatalen Transport ins Perinatalzentrum und eine schnellst mégliche
operative Versorgung des Neugeborenen, d. h., wenn maoglich im direkten Anschluss an
die Geburt, also schon im Krei3saal (Coughlin et al 1993), um mdgliche
Komplikationen, wie eine Respiratorische Insuffizienz, eine Mekoniumaspiration oder
eine Sepsis zu minimieren (Robilio et al 2001).
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1.1.3 Arten und heutige Mdglichkeiten der postnatal  en Versorgung

Die variierenden Gro3en des Bauchwanddefektes bei Gastroschisis und der Grad der
maoglichen Entzindung der prolabierten Darmanteile machen den Einsatz
unterschiedlichster Behandlungsarten notwendig.

Sofort nach der Geburt sollte der Saugling mit einem sterilen Plastikbeutel oder sterilen
Tldchern umhllt und so zlgig wie méglich chirurgisch behandelt werden (Robilio et al
2001).

Weltweit praferieren die Chirurgen den primaren Verschluss der Gastroschisis,
vorausgesetzt der Defekt ist klein bis mittelgrof3 (Bianchi et al 2000, Calzolari et al
1995, Wesson et al 1986, Canty et al 1983). Der Erfolg des primaren Verschlusses ist
abhangig von der GroRe der visceroabdominalen Proportionen. Belauft sich der
intraabdominale Druck auf <20 mm Hg beim Messen der intragastrischen oder
intravaskularen Werte wahrend das Eventrat wieder in die abdominale Kavitat reponiert
wird, so ist ein primarer faszialer Verschluss moglich (Wilson et al 2004). Wenn
notwendig kann die Bauchhohle zusatzlich durch manuelles Stretching der Bauchdecke
im geringen Mal3e erweitert werden (Raffenberger et al 1974). Eine exzessive
Uberspannung der Bauchwand kann u. a. eine Kompression der Vena cava, eine
respiratorischen Funktionsstorung, eine urethrale Obstruktion oder eine Darmischamie
zur Folge haben (Bianchi et al 2000). Eine gegebenenfalls postoperative Relaxierung
und verbesserte Beatmungstechniken kénnen den primaren Verschluss erleichtern
(Fuchs et al 1997). Laut Bianchi et al verklrzt der primére Verschluss vorteilhaft das
Intervall der oralen Nahrungsaufnahme und reduziert erheblich die Dauer des
Klinikaufenthaltes, sowie die postoperativen Komplikationen (Bianchi et al 2000).

Abb. 2: Reposition der eventrierten Darmanteile
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Ein stark ansteigender intraabdominaler Druck macht den Verschluss mit einem
Hautlappen, den Einsatz von Fremdmaterialien wie Dura-Patch, Gore-Tex-Patch oder
die Siloplastik nach Schuster notwendig, um die plastische Vergrol3erung der
Bauchhohle und/oder den zweizeitigen Verschluss der Fascie zu ermdglichen.

Die Techniken des Faszien-Verschlusses gehen von einer temporaren Deckung mit
Silastic/Decron oder einem lateral mobilisierten Hautlappen aus. Die Hautlappentechnik
erlaubt einen Verschluss der Faszie nach mehreren Lebensmonaten (Sanders et al
2002) und zeichnet sich durch geringe Sepsisinzidenz, daftr aber durch nachfolgend
grof3es Hernienrisiko aus. Zum ersten Mal wurde diese Technik von Gross und Blodgett
1940 fur Patienten mit Riesenomphalozele beschrieben (Gross/Blodgett 1940). Spater
wurde sie auch flur Patienten mit Gastroschisis popular (Hollabaugh/Boles 1973,
Hutchin 1965, Moore/Stokes 1953).

Der Einsatz von plastischen Materialien wurde zuerst von Schuster 1967 (Schuster
1967) (Abb. 3) fir Omphalozele beschrieben, anschlieBend von Allen und Wrenn
(Allen/Wrenn 1969) modifiziert und spater weltweit propagiert (Hollabaugh/Boles 1973,
Ein/Rubin 1980, Schwartz et al 1983).

VerschluB3 nach Schuster

Silastic-Sack o
gerallter Silastic-Sack

Darmschlingen

Peritoneum

Leber

Abb. 3: Verschlusstechnik nach Schuster

Zu den heute angewandten plastischen Materialien gehort u. a. der Dura-Patch, wobei
die Dura an die chirurgisch dargestellte Faszie angenaht wird und der Defekt so tber
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die Umwandlung zum Bindegewebe ausheilen kann. Mdgliche und in der Literatur
genannte Komplikationen der Dura koénnen eine Slow-Virus-Infektion oder das
Creutzfeld-Jakob-Risiko sein. Im Gegensatz zum Dura-Patch muss der Gore-Tex-Patch
nachdem sich die Bauchdecke geweitet hat, in einer Sekundar-Operation wieder
entfernt werden.

Bei der Wahl zwischen einen Faszienverschluss und dem praformierten Silo sind sich
viele Autoren einig und geben dem Silo oder auch Silastik-Pouch genannt, den Vorrang
(Fischer et al 1995, Minkes et al 2000, Kidd et al 2001). Schlatter et al. berichtet Uber
Ergebnisse, bei denen die Behandlungsergebnisse zwischen Faszienverschluss vs.
Silo-Verschluss verglichen werden (Schlatter et al 2003). Die Anwendung des Silastik-
Pouch kann mit einer verkirzten Beatmungsphase der Kinder, einem schnelleren
Wiedereintreten der Darmfunktionen und einer sinkenden Komplikationsrate assoziiert
werden.

Kinder mit einer intrauterinen Darmschadigung (Ischdmie, Nekrose) erfordern einer
Excision der angegriffenen Darmanteile und anschlieender Anlage einer primaren
Darmanastomose oder moglicherweise eines Intestinalstomas (Sanders et al 2002).
Am haufigsten (80%) sind Atresien der jejunoilealen Region des Darmes betroffen
(Molik et al. 2001, Snyder et al 2001). Fur proximale Atresien kann der priméare
Verschluss durchaus noch ein sicheres und zufrieden stellendes Ergebnis liefern,
wahrend die distalen Atresien ersichtlich oft durch Perforationen oder Infarkte begleitet
werden und damit von einem frilhen Enterostoma Vorzug nehmen sollten (Fleet et al
2000).

1.2 Langzeitergebnisse

Es liegen nur sehr wenige Ergebnisse neueren Datums (ber Langzeituntersuchungen
von Kindern mit Bauchwanddefekten vor. In den meisten Literaturberichten wird
ausschliel3lich der postnatale und postoperative Verlauf diskutiert. Nach Beendigung
des Krankenhausaufenthaltes wurden der Zustand und die Entwicklung der
Neugeborenen jedoch nicht weiter verfolgt (Davenport et al 2001, Dimitriou et al 2000,
Snyder 1999).

Die Gesamtletalitdt bei Bauchwanddefekten wurde in einer Arbeit von Schier (Schier et
al 1988) im Rahmen einer Sammelstudie ermittelt. Sie ergab 39 % Letalitat bei 510
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Kindern mit Omphalozelen und 22 % bei 712 Kindern mit einer Gastroschisis. Es konnte
zusatzlich ein erheblich  verzégerter Nahrungsaufbau und damit ein verlangerter
Krankenhausaufenthalt bei Kindern mit einem unbedeckten Darmprolaps (Gastroschisis
und ruptierte Omphalozele) gegentber den mit Omphalozelensack gedeckten Defekten
verzeichnet werden (Tunell et al 1995, Touloukian et al 1971).

Obwohl bei Gastroschisis meist keine lebensbedrohlichen Begleitfehlbildungen
bestehen, werden immer wieder letale Verlaufe innerhalb der ersten Lebenswochen
beschrieben. So wird aus den meisten Publikationen deutlich, dass 80 % - 90 % der
Neugeborenen lberleben (Fischer et al 1996, Kaiser et al 2000, Tunell et al 1995).

Die Langzeituntersuchungen vieler Studien machen deutlich, dass der Verlauf in
Abhangigkeit vom Schweregrad der Gastroschisis und dem gleichzeitigen Vorkommen
einer enteralen Begleitfehlbildung steht (Driver et al 2000, Driver et al 2001, Durfee et
al 2002, Kaiser et al 2000, Sharp et al 2000). Anndhernd 10 % der Patienten mit
Gastroschisis leiden an einem Hypoperistalsis- oder Kurzdarmsyndrom. Die langwierige
intestinale Dysfunktion erschwert den oralen Nahrungsaufbau erheblich und verlangert
die Hospitalisationsdauer, begleitet von Gewichtsschwankungen und grol3erer viscero-
peritonealer Disproportion. Bei den meisten Kindern mit Gastroschisis kommt es
postoperativ zur Ausbildung einer Inguinalhernie (Wilson et al 2004), zu einem akuten
lleus, sowie fallweise zu einem asymptomatischen gastro-oesophagealen Reflux.
Weitere madgliche Komplikationen sind Volvulus, Nekrose/Perforationen oder
Fistelbildung des Darms. Ca. 40 % der Kinder mussen aufgrund der Komplikationen ein
weiteres Mal operiert werden (Kaiser et al 2000, Tunell et al 1995).

Im Langzeitverlauf finden sich abdominelle Beschwerden (7 - 17 %),
Nahrungsunvertraglichkeiten, intestinalen Dysfunktionen sowie Obstipation oder
Diarrhoe (Lindham 1984, Schier et al 1988, Swartz et al 1986). Die Leistungsfahigkeit
ist meist nicht eingeschrankt; psychische Probleme bestehen gelegentlich aufgrund der
ausgepragten Narbenziige. Die von der Gastroschisis betroffenen Kinder benétigen
infolge ihres geringeren Geburtsgewichtes und intestinaler Probleme insgesamt langer,
um den primaren Wachstumsrtckstand aufzuholen (Kaiser et al 2000, Lindham 1984,
Schier et al 1988, Swartz et al 1986, Tunell 1995).
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2. MATERIAL UND METHODIK
2.1 Fragestellung der Studie

2.1.1 Wie sind die Langzeitergebnisse in der Chari  té Berlin von Kindern mit
Gastroschisis und intestinalen Begl eitfehlbildungen?

Immer wieder wird in der Literatur von Komplikationen bei Kindern mit Gastroschisis
berichtet, vor allem Uber das Vorkommen von multiplen Atresien bis hin zu einem
resultierenden Kurzdarmsyndrom (Bhatia et al 1996, Wunsch et al 1991, Tibboel et al
1979, Johnson et al 1991), fur dessen Entstehung mehrere ursachliche Faktoren in
Betracht kommen.

Aber auch das alleinige Vorliegen der bei einer Gastroschisis typischen
Darmveranderungen mit Darmwandverdickung, Odem und fibréser Hille, kann zu
einem erheblich langeren Krankenhausaufenthalt fihren, da der orale Kostaufbau nur
erschwert moglich ist (Moore et al 1991).

In der vorliegenden Studie wird deshalb, Uber den kurzzeitigen postnatalen Verlauf, die
Behandlungsergebnisse, von der Geburt bis zur Entlassung und Uber den mittels
Fragebogen ermittelten Langzeitverlauf nach der Entlassung berichtet.

2.1.2 Welche Begleitfehlbildungen treten innerhalb unser es Patientengutes
auf?

Obwohl bei der Gastroschisis im Gegensatz zur Omphalozele bisher keine
chromosomale Disposition festgestellt werden konnte (Nicolaides et al 1992, Jones
1997), so kann man dennoch bei einer Gastroschisis das Auftreten von
Begleitfehlbildung nicht ganz ausschlieRen. So werden die bei unserem Patientengut
festgestellten Begleitfehlbildungen, die sowohl in vereinzelter als auch in multipler Form
vorkommen konnen, analysiert und vorgetragen.

2.1.3 Fuhren intestinale Begleitfehlbildungen zu Darmpas sagestorungen?

Dazu soll ein Vergleich zwischen Kindern erfolgen, die mit intestinalen
Begleitfehlbildungen postnatal versorgt wurden, und den Kindern, die Kkeinerlei
pathologische Veranderungen des Darmes aufgewiesen haben. Dabei werden die
Dauer der enteralen Ernahrung, der Zeitpunkt des oralen Kostaufbaus und die hierbei
relevanten Komplikationen berucksichtigt.
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2.1.4  Wie ist das Outcome von Patienten mitinte  stinalen Begleitfehlbildungen?

Hierbei werden alle postnatalen Parameter der Kurzzeit- wie auch der Langzeitverlaufe
der Kinder mit intestinalen Begleitfehlbildungen analysiert. Berticksichtigt werden vor
allem die postoperativen Komplikationen bezogen auf den Schweregrad der
Begleitfehlbildung und die  gewahlte  Operationsart, die  Dauer des
Krankenhausaufenthaltes sowie die langzeitige Entwicklung und Lebensqualitat dieser
Kinder.

2.1.5 Besteht ein allgemein erhdhtes Risiko z  ur Auspragung des
Kurzdarmsyndroms?

Die pathologischen Verdnderungen des Darmes, die aus der dauerhaften
Kontamination des Eventrates mit dem aggressiven Fruchtwasser wahrend der
Schwangerschaft resultieren (Tibboel et al 1986), kdnnen erheblich zur Entstehung des
Kurzdarmsyndroms beitragen. Dazu sollen Kinder miteinander verglichen werden, die
postnatal an dem Kurzdarmsyndrom leiden, um anschlieend ein erhéhtes Risiko
bezlglich einer Auspragung ableiten zu kénnen.

2.2 Methodik

2.2.1 Patientenkollektiv

Es wurden Patienten ausgewahlt, die zwischen 1982 und Juli 2005 in der Klinik fur
Kinderchirurgie der Charité Campus Mitte als auch Campus Virchow Berlin nach der
Geburt wegen einer Gastroschisis operativ versorgt worden sind.

Alle Kinder wurden im Anschluss an die Operation in der gegebenen Klinik auch weiter
stationéar behandelt und erst nach Stabilisierung des Zustandes entlassen oder in ein
anderes Klinikum zur Weiterbehandlung verlegt.

Die Namen der Patienten entstammen den Operationsbichern der Klinik for
Kinderchirurgie der Charité Berlin. Zur Ermittlung der Daten wurden alle verfigbaren
Unterlagen aus den Archiven der Charité Berlin personlich eingesehen. Alle relevanten
Daten wurden anschlie3end in einem selbst erarbeiteten Fragebogen (siehe Anhang)
festgehalten und nach Jahrgang sortiert.
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2.2.2 Auswertung der Krankengeschichten von P atienten der Klinik fur
Kinderchirurgie Charité Campus Mitte  und Campus Virchow Klinikum
Berlin 1982 bis 2005 mit Gastroschis is

2.2.2.1 pranatale Daten

Aus vorliegenden Anamnesen wurden Daten beziglich der pranatal diagnostizierten
Gastroschisis und dem Schwangerschaftsverlauf ermittelt. Bei den pranatal
diagnostizierten Gastroschisen konnte der Zeitpunkt der Diagnose festegestellt werden.

2.2.2.2 Daten bei der Geburt
Es wurden Daten Uber den Geburtsmodus, die Schwangerschaftswoche sowie
Geburtsgewicht und -gré3e erfasst.

2.2.2.3 Daten zum operativen Vorgehen

Zum Thema operatives Vorgehen wurde die Art der Operationstechnik, d. h. priméarer
Verschluss, Faszienverschluss mit Fremdmaterialien wie Goretex, Dura-Patch und Silo
oder der Verschluss nach Gross ermittelt. Gleichzeitig wurde aus den
Operationsberichten entnommen, ob wahrend der Priméroperation eine Enterotomie
und/oder eine Appendektomie durchgefuhrt worden sind. Bei Kindern mit
Begleitfehlbildung wurde die operative Behandlung der Malformation in der
Datenermittlung bertcksichtigt.

2.2.2.4 Begleitfehlbildungen

Ermittelt wurden alle bei der Geburt festgestellten Begleitfehlbildungen, die zum einen
als isoliert oder multiple eingestuft und zum anderen genau den funf Hauptgruppen,
wie kardial, skelettal, urogenital, intestinal und/oder sonstiges zugeordnet werden
konnten.

2.2.2.5 Nahrungsaufbau

Hier wurden der Zeitraum der enteralen Ernahrung und der Beginn des oralen
Kostaufbaus erfasst. Gleichzeitig wurden alle Komplikationen, die fiir eine Verzégerung
des Nahrungsaufbaus relevant waren bericksichtigt, um anschlieBend die
Funktionsfahigkeit des Darmes ermitteln zu kénnen.

2.2.2.6 Komplikationen

Es wurden sowohl die postoperativ aufgetretenen Komplikationen, wie z.B. Subileus,
Perforation, Hernie, Sepsis, Fistel als auch die in der Langzeitperiode ermittelten
Komplikationen analysiert. Gleichzeitig wurde erfasst, ob eine Re-Operation wegen
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einer Komplikation notwendig wurde.

2.2.2.7 Dauer des Krankenhausaufenthaltes und Entlassungsgewicht

Die Dauer des Krankenhausaufenthaltes wurde anhand des Entlassungsdatums
ermittelt. Diesbeziglich wurden drei Optionen hinsichtlich der Beendigung des
Aufenthaltes, wie Entlassung nach Hause, Verlegung in ein anderes Krankenhaus und
Verstorben festgelegt.

Das Entlassungsgewicht wurde tber den Entlassungsbericht ermittelt und kann unter
anderem ableitend Auskunft Gber die Resorptionsfahigkeit des Darmes geben.

2.2.2.8 Pradisponierende Faktoren

Wie oft in der Literatur genannt, scheinen fur die Entstehung der offenen
Bauchwanddefekte auch &auf3ere Faktoren eine entscheidende Rolle zu spielen. So
wurde aus den Anamnesebdgen der Miutter, zum einen das Alter der Mutter bei der
Geburt zum anderen auch der mégliche Konsum von Zigaretten, Alkohol, Drogen
und/oder Medikamenten vor und/oder wahrend der Schwangerschaft erfasst.
Gleichzeitig wurden die Krankenhausunterlagen auf eine der Schwangerschaft
vorhergehende Interruptio, wie auch eine magliche familiare Disposition untersucht.

2.2.2.9 Langzeitverlauf

Um Auskunft Uber den Langzeitverlauf der Patienten mit Gastroschisis erhalten zu
kénnen, wurde ein Fragebogen (siehe Anhang) mit Fragen unter anderem zur geistigen
und physischen Entwicklung, zum Operationsergebnis und zum gesundheitlichen
Verlauf erstellt und nach Mdglichkeit, den Patienten zugeschickt. Die Adressen wurden
sowohl aus den archivierten und ausgewerteten Akten, aus den Akten der
kinderchirurgischen Poliklinik als auch aus dem Computerbestand der Charité Berlin
ermittelt.

2.3 Datenauswertung

Die Auswertung der gesammelten Daten erfolgte mittels SPSS Programm fir Windows,
Version 12.0 und 14.0.

2.3.1  Ergebnisse der Krankenblatterauswertung

Von 123 Kindern, die wegen Gastroschisis in den ersten Lebensstunden in der Klinik
der Kinderchirurgie der Charit¢ Berlin behandelt worden sind, konnten 9
Krankengeschichten aufgrund des Fehlens der Operationsberichte nicht vollstandig
ausgewertet werden.
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2.3.2  Ergebnisse der Fragebogenauswertung

Von 123 Gastroschisis — Patienten haben wir 47 (38,2 %) Fragebtgen vollstandig
ausgefullt zurtck erhalten; wobei 11 Fragebdgen aufgrund einer nicht ermittelbaren
Adresse nicht verschickt werden konnten und 37 Fragebdgen aufgrund eines Verzugs
an die Charité zugesandt wurden.
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3. ERGEBNISSE

3.1 Daten bei der Geburt

Zwischen November 1982 und Juli 2005 wurden 123 Kinder, davon 37,0 % (46)
weiblich und 62,6 % (77) mannlich, wegen einer Gastroschisis in der Charité Berlin
behandelt. Wahrend zwischen 1982 und 1990 die Anzahl der an Gastroschisis
erkrankten Kinder sich pro Jahr noch auf 1 bis maximal 4 belief, so ist sie zwischen
1992 und 2000 beinah stetig gestiegen. Die grof3te Rate mit 16 an Gastroschisis
erkrankten Kindern hat das Jahr 2000. Das Diagramm 1 verdeutlicht den progressiven
Anstieg der Anzahl der Gastroschisis - Geburten nach 1999. Obwohl nach dem Jahr
2000 in den weiteren funf Jahren die Anzahl der an Gastroschisis erkrankten Patienten
wieder zurtickgegangen ist, ist dennoch verglichen mit den 80er und 90er Jahren der
enorme Gesamtanstieg sichtbar. Unterteilt man also die Zeitrdume in G1, Geburtsjahr
1982 bis 1993 und G2, Geburtsjahr 1994 bis 2005, so fallen 29 Kinder in die Gruppe G1
und 94 Kinder in Gruppe G2. Allein in dem Zeitraum zwischen 2000 und Mitte des
Jahres 2005 kamen in der Charité Berlin 54 Kinder mit Gastroschisis auf die Welt.
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Diagr. 1: Inzidenz der Gastroschisis im Zeitraum von 1982 bis Juli 2005
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Bei 108 der 123 Kinder konnte der Bauchwanddefekt pranatal sonographisch
diagnostiziert werden (10 Angaben fehlen im System). Die frihste Diagnose erfolgte in
der 5. SSW (ein Fall) und die spateste in der 36. SSW (3 Falle), wobei der Medianwert
sich auf die 22. SSW belauft. Von 38 Kindern fehlen genaue Angaben zur SSW
bezogen auf die Diagnostik.

Um die Fruhgeburtigkeit der Kinder besser einzugrenzen, wurde, wie auch anderen
Veroffentlichungen zu entnehmen, die Zeit der Geburt in den Zeitraum vor und nach der
36. SSW aufgeteilt. Laut Tabelle 1 kamen nur 3 der Gastroschisis - Kinder zeitgerecht
zur Welt, 96 (78,0 %) Kinder wurden vor der 36. SSW und 26 (21,1%) nach der 36.
SSW geboren. Bei einem Kind konnten diesbeziiglich keine Zeitangabe gefunden
werden. Vor der 24. SSW konnten keine Geburten festgestellt werden. Betrachtet man
die Zeitraume der Frihgeburten in Tab. 1, so stellt man fest, dass die friiheste Geburt in
der 28. SSW und damit 12 Wochen zu frih erfolgte. 28, 5 % (35) der Kinder wurden mit
der 36. SSW und damit vier SSW zu frih entbunden; der Medianwert zum Geburtsalter

liegt bei der 35. SSW.

Haufigkeit Prozent Gultige Prozente

Gultig 28 1 8 8
29 1 8 8
31 1 8 8
32 2 1,6 1,6
33 6 4,9 4,9
34 20 16,3 16,4
35 31 25,2 25,4
36 35 28,5 28,7
37 13 10,6 10,7
38 8 6,5 6,6
39 1 8 8
40 3 2,4 2,5
Gesamt 122 99,2 100,0

Fehlend System 1 ,8

Gesamt 123 100,0

Tab. 1: genaues Geburtsalter in SSW
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13 (10,6 %) der Kinder (n =120) kamen durch Spontangeburt zur Welt, wahrend 107
(87,0%) durch eine zuvor terminierte primare Sectio entbunden wurden, drei Angaben
fehlen. Bei 6 dieser Kinder war die Diagnose der Gastroschisis bereits pranatal gestellt
worden, bei zwei spontan geborenen Kindern fehlen die Angaben zur
Pranataldiagnostik. Das Diagramm 2 zeigt die genaue Verteilung der zwei
Geburtsartarten auf den Zeitraum zwischen 1983 und Juli 2005. Gleichzeitig wird
hierbei deutlich, dass seit den 90ern die Tendenz zu den primaren Sectionen
Uberdurchschnittlich zugenommen hat. Der am haufigsten angegebene Grund (siehe
Tab. 2) fur eine geplante und vorgezogene Entbindung war in 73 Fallen die fetale
Gastroschisis, wobei in 29 Fallen ein zusatzlicher pathologischer Verdachtsbefund, wie
z. B. Dilatation der Darmschlingen oder ein pathologischer CTG die Sectio
unumganglich machte. In weiteren 13 Féllen ist die Schwangerschaft vorzeitig durch
verfrihten Blasensprung oder vorzeitige Wehen abgebrochen worden.

Diagr. 2: Verteilung der zwei Geburtsarten auf die Jahre 1983 bis 2005
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Anzahl Prozent
Beckenlage, patholog. CTG 1 ,8
Dilatation der Darmschlingen 12 9,8
fetale GS 63 51,2
fetale GS, abnehmbare Kindsbewegung 1 8
fetale GS, Dilatation der Darmschlingen 2 1,6
fetale GS, Durchblutungsstérung Darm 1 ,8
fetale GS, vorzeitige Wehen 2 1,6
fetale GS, vorzeitiger Blasensprung 4 3,3
fetale Retardierung 1 ,8
fetaler Notzustand 1 8
patholog. CTG 6 4,9
Verdacht auf Perforationen 1 8
vorzeitige Wehen 3 2,4
vorzeitiger Blasensprung 4 3,3
Zunahme der Darmwanddicke 3 2,4
Keine vorgezogene Geburt 3 2,4
Keine Angabe 15 12,2
Total 123 100,0

Tab. 2: Grunde fir vorgezogene Geburt

Das Geburtsgewicht lag zwischen 800 g und 3.540 g, im Median bei 2.387,50 g. Auf die
Percentile verteilt, waren 92 (74,8 %) Kinder im Verhaltnis zum Alter eutroph, 20 (16,3
%) hypotroph und 6 (4,9 %) hypertroph (n = 118). Die Geburtsgrof3e (n = 116)

erstreckte sich zwischen 31 und 52 cm und im Median 46 cm.

97/119 (78,9 %) Schwangerschaften verliefen frei von Komplikationen, 20 (16,3 %)
hingegen waren mit leichten Komplikationen verbunden, wobei 2 Schwangerschaften
direkt aufgrund des Bauchwanddefektes beeintrachtigt worden sind.

3.2 Begleitfehlbildungen

Assoziierte Begleitfehlbildungen konnten bei  insgesamt 57 (46,3 %) Kindern
diagnostiziert werden. In 42 (34,1 %) Fallen konnten Malformationen nur isoliert, in 15
(12,2 %) Fallen jedoch auch in multipler Form festgestellt werden.

Allgemein wurden 22 (17,9 %) kardiale, 20 (16,3 %) enterale, 19 (15,4 %) urogenitale, 9
(7,3 %) skelettale und 7 (5,7 %) sonstige Fehlbildungen diagnostiziert (siehe Abb. 4).
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Abb. 4: Skelettale Begleitfehlbildungen

Postoperative Aufnahme eines Kindes mit Gastroschisis und multiple Malformationen
der Gliedmalfien

Tabelle 3 verdeutlicht die Verteilung und das Vorkommen der vier Fehlbildungsgruppen
bezogen auf die isolierte und multiple Form. So trat z. B. die enterale Fehlbildung
doppelt so oft in isolierter Form als in Verbindung mit anderen Begleitfehlbildungen auf.

Kardiale Urogenitale Enterale Skelettale
Fehlbildung Fehlbildung Fehlbildung Fehlbildung

Isoliert | Multiple | Isoliert Multiple | Isoliert | Multiple | Isoliert Multiple

13 9 9 10 14 7 3 5

Tab. 3: Form und Vorkommen der Begleitfehlbildung  en

Perinatal wurden bei insgesamt 16 Kindern (13,0 %) Atresien im Bereich des Dinn-
und/oder Dickdarms sowie 5 Stenosen (4,0 %) dokumentiert, Mehrfachnennung
maoglich. Wie in Tabelle 4 und 5 aufgefuhrt, konnte insgesamt 12 Mal eine Dinndarm-,
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8 Mal eine Kolonatresie, und 1 Mal eine Rektumatresie festgestellt werden konnte,
wobei in 6 Fallen eine Kombination aus Dinndarm und - Kolonatresie vorlag. Alle 20
enteralen Begleitfehlbildungen betrafen Kinder, die vor der 36. SSW geboren wurden.

Anzahl Prozent
Atresie 9 7.3
multiple Atresien S 41
Stenose 3 2,4
Atresie und Stenose 2 1.6
Sonstiges 1 0.8
Total 20 16,3
Tab. 4: Art der enteralen Fehlbildung
Anzahl Prozent
Dinndarmatresie 6 4.9
Diunndarmatresie, Kolonatresie S 41
Diunndarmatresie, Kolonatresie, Stenose 1 8
Kolonatresie 1 8
) ) 1 ,8
Kolonatresie, Stenose, Perforation
Kolonatrophie 1 8
multiple Adhasionen 1 8
. . 1 ,8
Rektumatresie, Darmfistel
Stenose 3 2,4
Summe 20 16,3
Total 123 100,0

Tab. 5: Genaue Bezeichnung und Lokalisation der ent
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Pranatal wurde bei keinem der 20 Kinder mit enteraler Fehlbildung eine Atresie oder
Stenose der Eventrate eindeutig diagnostiziert. Sonographisch wurde lediglich bei 4
Feten mit postnatal diagnostizierten Atresien eine Dilatation der Darmschlingen und bei
einem Fetus eine Durchblutungsstérung dokumentiert. Bei einem weiteren Kind konnte
ein pathologisches CTG festgestellt werden. Doch nur zwei der im pranatalen Zustand
durch Ultraschall diagnostizierten Dilatationen konnten perioperativ tatsachlich bestatigt
werden.

Abb. 5 und 6:
Perioperative Aufnahmen: Gastroschisis mit ausgepragter Kolonatresie, Stenose und

Perforation mit dilatierten Darmanteilen

19 (95,0 %) der enteralen Fehlbildungen wurden sofort bei der Primar-Operation, 1 (5,0
%) erst bei einer Relaparotomie versorgt. Dabei wurde 15 Mal (75,0 %) der
pathologisch veranderte Darm ohne Anlage einer Anastomose und 5 Mal (25,0 %) mit
gleichzeitiger Anastomose reseziert. Bei allen 20 Kindern wurde ein Stoma gelegt,
wobei es sich in 7 Fallen (35,0 %) um multiple Stomata handelte.

Perioperativ wurde der eventrierte Darm auf seine Pathologie untersucht. Die erste
Inspektion der Eventrate ergab, dass 40 (32,5 %) einen Mikrodarm aufwiesen. Bei 12
(9,8 %) der Kinder konnte ein dilatierter Darm und bei 31 (25,2 %) eine Auffalligkeit der
Darmwand im Sinne eines Odems festgestellt werden. Bei 54 (43,9 %) der operierten
Kinder lag ein pathologisch unveranderter Darm vor, wobei 15 Mal (12,2 %) eine
Beschreibung der Darmdicke in den Operationsberichten fehlte und daher eine genaue
Aussage diesbeziglich nicht getroffen werden konnte (n=108). In 75 Fallen (61,0 %)
konnte die Darmwand als pathologisch unauffallig diagnostiziert werden, wobei auch
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hier 17 (13,8 %) als fehlend im System eingestuft werden mussten (n=106). Die
Tabellen 6 und 7 zeigen detailliert den Zusammenhang zwischen den einzelnen
enteralen Fehlbildungsarten und der Pathologie des Darms sowie die Verteilung der
Darmwandauffalligkeiten bezogen auf die Pathologie der Eventrate.

Darmwand Total
auffallig s
(6dematos) unauffallig
Mikrodarm 1 24 40
dilatierter Darm 6 6 12
9 45 54
normaler Darm
Total 31 75 106
Fehlende Angaben 17
Tab. 6: Pathologie der Evantrate aller auswertbaren Patienten
Darmdicke Darmverdnderung
Auffallig - : o
. N Unauffallig Mikrodarm Dilatierter Darm
(6dematos)
Atresie 3 3 4 2
Multiple Atresien 5 1 4 2
Stenose 2 1 3 0
Atresie/ Stenose 0 1 0 1
Sonstiges 1 0 0 0
Total 11 6 11 5

Tab. 7: Verteilung der Darmauffélligkeiten in Bezu

Fehlbildungsarten
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3.3 Operative Versorgung

Zwischen November 1983 und Juli 2005 wurden in der Kinderchirurgie der Charité
Berlin 123 Gastroschisis - Kinder unverziglich nach der Geburt operativ versorgt. Bei
120 bekannten Angaben wurden 101 (82,1 %) dieser Kinder schnellst méglich primér,
11 (8,9 %) mit einem Goretex, 3 (2,4 %) mit Dura-Patch, weitere 3 (2,4 %) mit der
Gross-Plastik und 2 (1,6 %) nach Schuster mit dem Silo-Bag versorgt (Diagr. 2)

W primar

@ Goretex

O Schuster

B GroR-Plastik
rimar mit

O FISurapatch

B Missing

Diagr. 2: operative Techniken

Bei 24 (19,5 %) Kindern wurde eine Enterotomie zur Entlassung des Mekoniums und
bei 11 (8,9 %) Kindern eine Enterotomie mit ACC - Spulung vorgenommen (n=113). 49
Mal (39,8 %) wurde hingegen der Darm nur ausgestrichen. Den Op-Berichten zu
entnehmen, wurde 7 Mal (5,7 %) intraoperativ eine offene Appendektomie und 7 Mal
eine Appendektomie nach Ehrenpreis durchgefihrt (n=115).
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Abb. 7: Perioperative Darstellung verschiedener Patienten — Abfolge beim Direktverschluss

Abb. 8: Peri - und postoperative Darstellung verschiedener Patienten bei Verschluss mit
Goretex
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Abb. 9: Peri- und postoperative Darstellung verschiedener Patienten bei Verschluss nach
Schuster

3.4 Postoperativer Verlauf

3.4.1 Nahrungsaufbau

Die Zeitrdume der stationar kontrollierten meist postoperativ verordneten parenteralen
Ernahrung erstreckten sich, wie in Diagramm 3 aufgefiihrt, von minimal 2. bis in den 41.

postoperativen Tag, im Median lag der Wert bei 9 Tagen (118/123). 50,4 % (62) der
Kinder genossen jedoch eine vollig problemlose enterale Ernédhrung (119/123).
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Diagr. 3: Darstellung der Zeitrdume der parenteralen Ernéhrung in Tagen

Betrachtet man das Verhalten enteraler Erndhrung in Hinsicht auf die Wahl der
operativen Verschlusstechnik, so lasst sich, wie in Tabelle 8 aufgefiihrt, feststellen,
dass die primar verschlossenen Kinder mit 55,6 % verhaltnisméaRig die meisten
Unterbrechungen und damit Probleme bei der enteralen Erndhrung zeigten, dicht

gefolgt von dem primaren Verschluss mit Dura mit 50,0 %.

Die geringsten Probleme

bei enteraler Erndhrung zeigten die nach Schuster operierten Kinder mit 0,0 %. 7

Angaben fehlen im System.

Probleme bei enteraler operativer Verschiuss o p—
Ernéahrung GroR- pnlgﬁ;r_m Gesamt
primadr | Goretex | Schuster | Plastik Patch
ja Anzahl 55 4 0 1 1 61
% von operativer 0 0 0 0 0 0
Verschluss 55,6% 40,0% ,0% | 33,3% 50,0% 52,6%
nein Anzahl 44 6 2 2 1 55
0 .
%o von operativer | 44 400 | 600% | 100,0%  66,7% 50,0%  47,4%
Verschluss
Gesamt Anzahl 99 10 2 3 2 116
o .
/o von operativer | 45 504 | 100.0% | 100,0% | 100,0% 100,0% | 100,0%
Verschluss

Tab. 8: Verhalten bei enteraler Erndhrung in Bezug
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Der orale Kostaufbau hingegen verlief bei 72 (58,5 %) Kindern aufgrund meist
gastrointestinaler Komplikationen oder u. a. einer notwendigen Relaparotomie verzogert
(n=118). Ein Kind konnte sogar erst am 111. Lebenstag mit der eigentlichen oralen
Nahrungsaufnahme beginnen. Bei 13 Kindern mit enteraler Begleitfehlbildung konnte
die enterale Ernahrung nur mit Unterbrechungen und bei 12 Kindern konnte die orale
Kost nur verzégert aufgebaut werden.

Anzahl der Patienten

e

Zeitraum in Tagen

Diagr. 4: Zeitraum zwischen dem Beginn der enteralen Erndhrung und der tatsachlichen
volloralen Nahrungszufuhr

Von 123 Kindern konnte bei 119 Kindern der vollorale Nahrungsaufbau den stationaren
Berichten bzw. Verlaufskurven entnommen werden. 7 Kinder, siehe Diagr. 4, konnten
schon zwei Tage nach dem Beginn der enteralen Ernahrungsform erfolgreich auf orale
Nahrung umgestellt werden. Im Median liegt der Wert bei 9 Tagen. 15 Kinder, konnten
erst 30 Tage nach dem Kostaufbau komplett volloral ernédhrt werden, wobei sechs
Kinder davon eine enterale Malformation aufwiesen. Auch das Kind, das aufgrund
rezidivierender lleuszustédnde erst 244 Tage nach dem Nahrungsaufbau vollstandig
orale Kost zu sich nehmen konnte, wies keinerlei enteraler Begleitfehlbildungen auf.

In Tab. 9 sind alle beim Nahrungsaufbau vorgekommenen Komplikationen mit den
dazugehdrenden Haufigkeitsangaben aufgefihrt. Die drei haufigsten Ursachen fur den
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verzogerten Nahrungsaufbau waren zum einen der gallige Reflux (24,4%), abdominale
Komplikationen (10,6%) wie z. B. Bauchbeschwerden und nicht zuletzt rezidivierende
lleuszustande (8,1%).

Komplikationen beim Nahrungsaufbau A||1zahl Prpzent %
Keine Komplikationen 46 37,4
Galliger Reflux 30 24,4
Abdominale Komplikationen 13 10,6
Rezidivierende lleuszustande 10 8,1
Adhasionsileus 6 4,9
Intestinale Dysfunktion/Problematik 5 4,1
Malabsorption 4 3,3
Peritonitis 2 1,6
Enteritis 1 0,8
Sonstige Ursachen 1 0,8
Total 118 95,9
Fehlende Angaben 5 4,1

Tab. 9: Komplikationen bei oralem Nahrungsaufbau

Setzt man den Erfolg im Aufbau der oralen Kost in Bezug zur Wahl der operativen
Verschlusstechnik, so kann, wie in Tab. 10 erlautert, Folgendes ausgesagt werden. Bei
116 glltigen Angaben sind kaum Unterschiede zwischen den vier unterschiedlichen
Operationstechniken und dem Ausgang im postoperativen Nahrungsaufbau zu
verzeichnen. Der mit 85,3 %, bezogen auf 99 auswertbare Falle, am haufigsten in der
Charité Berlin angewandte Direktverschluss von Gastroschisis hat mit 61,6 % (61)
nach der Grol3 - Plastik (66,7 %) die zweith6chste Verzdgerungsrate im Aufbau der
oralen Kost. Nach dem Verschluss nach Schuster, d.h. unter Anwendung des Silos,
sowie nach dem priméaren Verschluss mit Dura-Patch kam es mit vergleichbaren 50,0 %
verhaltnismaRig zu weniger Verzégerungen im Nahrungsaufbau als bei den anderen
Operationstechniken, wobei hier jeweils nur zwei von drei Fallen zur Auswertung
vorlagen.
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g operativer Verschluss
Verzbgerung des ima i
g g primar mit Gesamt
Nahrungsaufbaus . GroB3- | Dura-
primér | Goretex | Schuster | Plastik Patch
ja Anzahl 61 6 1 2 1 71
0 .
Yo von operativer | gy cor | 600% | 50,00 | 66,7% 50,0% | 61,2%
Verschluss
nein Anzahl 38 4 1 1 1 45
0 .
/o von operativer [ o5 4o 40006 | 50,0%  33,3% 50,0%  38,8%
Verschluss
Gesamt Anzahl 99 10 2 3 2 116
0 .
/o von operativer {45 qos 100,09% | 100,0% | 100,0% | 100,0% | 100,0%
Verschluss
Tab. 10: Verhéltnis des oralen Nahrungsaufbaus in Bezug zur operativen

Verschlusstechnik

Der in Tab. 11 dargestellte Zusammenhang zwischen der Verzégerung im oralen

Kostaufbau und den postoperativen Komplikationen verdeutlicht,
verzdgerten Nahrungsaufbau signifikant hohe Komplikationsraten zu erwarten sind.

dass nach einem

Verzégerung des
Verlauf Nahrungsaufbaus Gesamt
ja nein
unkompliziert Anzahl 15 24 39
% von Verlauf 38,5% 61,5% 100,0%
% von Verzdgerung des
Nahrungsauf%aus ) 20.8% 52,2% 33,1%
mit Komplikationen Anzahl| 57 22 79
% von Verlauf 72,2% 27,8% 100,0%
% von Verzégerung des 79 204 47 8% 66.9%
Nahrungsaufbaus ’ ’ '
Gesamt Anzahl 72 46 118
% von Verlauf 61,0% 39,0% 100,0%
%a\r/\?ﬂn\éiﬁ%zruusng des 100,0% |  100,0% |  100,0%

Tab. 11: Korrelation zwischen verzdgertem Nahrungsa  ufbau und Komplikationen im

postoperativen Verlauf

Von 72 Kindern mit relevanter Verzogerung im Nahrungsaufbau zeigten 79,2 %
Komplikationen im weiteren Verlauf (p=0,001). In diesem Zusammenhang lagen in
33,3 % eine Katheterinfektion, in 40,3 % eine Sepsis, in 38,9% lleuszustéande vor. Alle
anderen Komplikationen waren unter 15,3 % vertreten.
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3.4.2 Komplikationen

39 (31,7 %) Kinder, wiesen keinerlei postoperative Komplikationen auf, 84 (68, 3 %)
wurden hingegen aufgrund von Begleitkomplikationen zusatzlich behandelt. Oft lag eine
Kombination aus mehreren gleichzeitig zutreffenden Komplikationen vor.

Wie die Tabelle 12 deutlicht macht, wurden mit 40,7% (50) die Komplikationen als
haufigste postoperative Komplikationsform erfasst, die im Zusammenhang mit den oft
begleitenden Malformationen stehen. Mit 28,5% (38) sind die Sepsis und die
Katheterinfektion als zweithaufigste postoperative Komplikationen bei Gastroschisis
einzustufen, dicht gefolgt von dem lleus mit 34 Fallen (27,6%). Von 21 diagnostizierten
Enteralfehlbildungen kam es bei 13 im Verlauf zu Komplikationen.

Bezeichnung der Komplikation Anzahl JA (%)
Komplikation anderer Begleitfehlbildung 50 (40,7)
Sepsis 35 (28,5)
Katheterinfektion 35 (28,5)
lleus 34 (27,6)
Wundrevision 17 (13,8)
Enteritis 14 (11,4)
Komplikation der Enteralfehlbildung 13 (10,6)
Peritonitis 9 (7,3)
Inguinalhernie 7 (5,7)
Perforation 7 (5,7)
Darmfistel 5(4,1)
Kurzdarmsyndrom 4 (3,3)
Narbenhernie 3(2,4)
Umbilicalhernie 3(2,4)

Tab. 12: Postoperative Komplikationen

In der Literatur wird oft ein Zusammenhang zwischen der vaginalen Geburt, dem
Geburtszeitraum und den Komplikationen im postoperativen Verlauf gesucht. Von 122
diesbeziglich auswertbaren Daten kann in unserer Studie folgende Aussage getroffen
werden. Von 94/120 Kindern, die vor der 36. SSW entbunden wurden, wurden
insgesamt 69 Kinder (71,9 %) aufgrund von Komplikationen behandelt, 27 (28,1 %)
blieben komplikationslos. Betrachtet man also erst einmal nur die Geburten vor der 36.
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SSW und teilt sie in Gr. V1, vaginale Geburt mit 8 Kindern, sowie in die Gr. S1, Geburt
durch Sectio mit insgesamt 86 Kindern, auf und vergleicht dann die Komplikationsrate
dieser beiden Gruppen miteinander, so stellt man fest, dass 7 Kinder (87,5 %) der Gr.
V1 Komplikationen im postoperativen Verlauf hatten (2 Falle nicht auswertbar). Im
Vergleich hatten aus der Gr. S1 60 (69,8 %) von 86 Kindern Komplikationen. So kam
es also nach der vaginalen Geburt vor der 36. SSW in 17,7 % der Falle zu mehr
postoperativen Komplikationen (siehe Farbdiagr. 5) als nach der Entbindung durch
primare Sectio.

Betrachtet man weiter alle 26/120 Geburten nach der 36. SSW, so konnen hier in
insgesamt 14 Fallen (53,8 %) Komplikationen dokumentiert werden. 21 Kinder (80,8 %)
(Gr. V2) kamen Uber einen Kaiserschnitt und 5 Kinder (19,2 %) (Gr. S2) spontan auf
herkdbmmlichen Weg zur Welt. Von den 5 Kindern der Gr. V2 erlitten 4 und damit 80,0
% Komplikationen, anders von den 21 Kindern der Gr. S2 blieben 11 (52,4 %) ohne
Komplikationen, so dass auch hier 6fter nach einer vaginalen Geburt, genau in 32,3 %
der Félle, zu Komplikationen gekommen ist (siehe Diagr. 5).

Entbunden vor 36 SSW
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<
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oL [ s || [o

T T
Vaginale Geburt Abort durch primare Sectio
Entbunden nach 36 SSW Verlauf
] unkompliziert

127 ] mit Komplikationen

10
< 87
S
c 67
< 4

2—

s ENINE

T T
Vaginale Geburt Abort durch primére Sectio

Diagr. 5: Darstellung der Korrelation zwischen Entbindungsfaktoren und dem postoperativen
Outcome
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In 56 Fallen (45,5%) wurde ein weiteres Mal oder sogar mehrfach nachoperiert. 22 Mal
(17,9 %) wurde wahrend der postoperativen Verlaufsphase ein Mal, 16 Mal (13,0 %)
zwei Mal und 18 Mal (14,6 %) wurde mehr als zwei Mal nachoperiert.

In 26 Fallen (21,1 %) ist eine Re-Operation aufgrund akuter Komplikationen notwendig
gewesen. In 18 Fallen (14,6 %) ist eine Sekundaroperation nicht aufgrund von
Komplikationen, sondern u. a. zur Patchentfernung vorzeitig geplant und durchgefihrt
worden. 12 Mal (9,8 %) wurde die Patchentfernung gleichzeitig bei erneut erfolgtem
Eingriff aufgrund eingetretener Komplikationen vorgenommen.

Die Tabelle 13 zeigt die unterschiedlichen Griinde fir eine Sekundaroperation, die
wahrend der postoperativen Verlaufsphase eingetreten sind, wobei eine
Mehrfachnennung maglich ist. Die haufigsten Ursachen mit jeweils 21,1 % (26) stellen
der lleus und die Adhasion der Darmanteile dar. So wurden bei einer Relaparotomie
weitere 13mal Resektionen der Darmanteile vorgenommen. 21 Mal (15,4 %) wurde ein
Stoma entweder angelegt oder rickverlagert und 9 Mal (7,3 %) eine Bishop Koopsche
Anastomose angelegt. Bei 24 Kindern (19,5 %) wurde eine Sekundarplastik der
Bauchdecke durchgefihrt.

Grinde flr eine Re-Op Anzahl JA (%)
lleus 26 (21,1)
Adhasion 26 (21,1)
Op Sekundarplastik 24 (19,5)
Op Patchentfernung 30 (24,4)
Narbe 15 (12,2)
Op Bishop Koopsche Anastomose 9(7,3)
Op Stoma 21 (17,1)
Hernie 11 (8,9)
Resektion 13 (10,6)
Op Begleitfehlbildung 8 (6,5)
Perforation 6 (4.9)
Op Broviakkatheter 5(4,1)

Tab. 13: Grinde fir eine Sekundéaroperation;  Mehrfachnennung méglich

Alle 20 Kinder mit enteraler Fehlbildung litten in der postoperativen Genesungsphase
unter Komplikationen, in 8 Fallen wurde ein weiteres Mal operiert, in 5 Fallen zwei
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weitere Male und bei weiteren 5 Kindern musste ein zusatzlicher operativer Eingriff
mehr als zwei Mal erfolgen. Die Tabelle 14 verdeutlicht die Verteilung und Anzahl der
Komplikationen bezogen auf Patienten mit enteraler Fehlbildung.

Enterale Fehlbildung

Bezeichnung der Komplikation Anzahl JA
Komplikation anderer Begleitfehlbildung 12 (60,0%)
Sepsis 10 (50,0%)
Katheterinfektion 10 (50,0%)
lleus 8 (40,0%)
Wundrevision 2 (10,0%)
Enteritis 6 (30,0%)
Peritonitis 4 (20,0%)
Inguinalhernie 1 (5,0%)
Perforation 1 (5,0%)
Darmfistel 2 (10,0%)
Kurzdarmsyndrom 3 (15,0%)

Tab. 14: Postoperativen Komplikationen in Korrelat ~ ion mit enteraler Fehlbildung

Wie die Tabelle 15 und Tabelle 16 zeigen (n=120), wurden bei 64 (63,4 %) von 101
primar verschlossenen Gastroschisen 13 unterschiedliche Komplikationsarten
postoperativ festgestellt, wobei die Sepsis dicht gefolgt von der Katheterinfektion und
dem lleus, die hierbei haufigsten Komplikationen waren. 9 (81,8%) von 11 mit Goretex
operativ verschlossenen Kinder wiesen insgesamt 5 Komplikationsarten auf. Die hierbei
haufigste Komplikation war mit 5 Fallen die Katheterinfektion. Die zwei (100,0%) nach
Schuster operierten Kinder litten unter 4 unterschiedlichen Komplikationen. Alle drei
(100,0 %) Gastroschisiskinder, die mit der Gross-Plastik versorgt wurden, hatten mit 8
unterschiedlichen Komplikationsarten verhaltnisméRig die meisten Komplikationen,
wobei hier der lleus und die Wundrevision quantitativ dominierten.  Bei allen drei
(100,0 %) mit Dura-Patch  verschlossenen  Gastroschisen konnten 5
Folgekomplikationen diagnostiziert werden.
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operativer Verschluss
s primar mit
Verlauf kompliziert Gross- Dura- Gesamt
primar | Goretex | Schuster | Plastik Patch
nein Anzahl 37 2 0 0 0 39
% von operativer 36,6% | 18,2% 0% 0% 0% 32.5%
Verschluss
ja Anzahl 64 9 2 3 3 81
% von operativer 63,4% | 81,8% | 100,0% 100,0%  100,0%  67,5%
Verschluss
Gesamt Anzahl 101 11 2 3 3 120
o .
/o von operativer 4454 gos | 100.09% | 100,0% | 100,0%  100,0%  100,0%
Verschluss
Tab. 15: postoperative Komplikationen in  Korrelati on mit operativen
Verschlusstechniken
Operativer Verschlu ss
Bezeichnung der Gross- | Primar mit Fehlende
Komplikation Primar | Goretex | Schuster | Plastik | Dura-Patch | Angaben
Komplikation der
) 11 - - 1 1 8
Enteralfehlbildung
Sepsis 30 1 1 1 1 3
Katheterinfektion 27 5 2 - - 3
lleus 26 2 1 3 1 3
Wundrevision 8 4 1 3 1 3
Enteritis 12 2 - - - 3
Peritonitis 8 - - 1 - 3
Inguinalhernie 7 - - - - 3
Perforation 5 - - 1 1 3
Darmfistel 2 - - 1 - 3
Kurzdarmsyndrom 3 - - - - 3
Narbenhernie 2 - - 1 - 3
Umbilicalhernie 3 - - - - 3
Gesamt 144 14 5 12 5

Tab. 16 genaue Zuordnung und Anzahl postoperativer

operativen Verschlusstechniken;

Komplikationen in Korrelation mit

Mehrfachnennung moglich
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3.4.3 Tod

Von 123 an Gastroschisis erkrankten Kindern verstarben 8 (6,5 %), was auf eine
Uberlebensrate von 93,5% hindeutet. 7 betroffene Sauglinge verstarben noch innerhalb
des Klinikaufenthaltes wahrend der postoperativen Phase. 1 Kind hingegen verliel3
stabil die Klinik, verstarb jedoch plétzlich einige Zeit nach seiner Entlassung in die
hausliche Pflege.

3 der Kinder starben an Organversagen, wie Herzstillstand, Nierenversagen mit
Hirnblutung und Leberzirrhose. In weiteren 5 Féllen sind die Sauglinge infolge ihrer
postoperativen Komplikationen, wie Sepsis, nekrotisierende Enterokolitis mit
bestehenden lleuszustanden, Katheterinfektion oder Cavakompressionssyndrom
gestorben (siehe Tab. 18).

Bei 4 (50,0 %) der 8 verstorbenen Kinder wurden postnatal enterale
Begleitfehlbildungen, wie u. a. Atresie, diagnostiziert. Darauf basierend konnen wir bei
begleitender enteraler Fehlbildung, von einer Letalitdt von 20,0 % ausgehen (siehe Tab.
17).

Verstorben
ja nein Gesamt

Art der Atresie 2 7 9
enteralen multiple Atresien 0 6 6
Fehlbildung Stenose 1 2 3

Atresie+Stenose 0 1 1

Sonstiges 1 0 1

keine enterale

Fehlbildung 4 99 103
Gesamt 8 115 123

Tab. 17: Anzahl der verstorbenen Kinder mit enteral  er Fehlbildung
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Verstorben Gesamt
Postoperative Komplikation ja nein

lleus ja 3 31 34
nein 5 84 89

Gesamt 8 115 123

Peritonitis ja 2 7 9

nein 6 108 114

Gesamt 8 115 123
Enteritis ja 2 12 14
nein 6 103 109

Gesamt 8 115 123
Katheterinfektion ja 1 34 35
nein 7 81 88
Gesamt 8 115 123
Sepsis ja 2 33 35
nein 6 82 88
Gesamt 8 115 123
Wundrevision ja 1 16 17
nein 7 99 106
Gesamt 8 115 123
Begleiterkrankungen ja 6 44 50
nein 2 71 73
Gesamt 8 115 123

Tab. 18: Anzahl der Verstorbenen bezogen auf die po
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3.4.4 Dauer des Krankenhausaufenthaltes und Entlassungsge  wicht

Geht man nicht von einer Entlassung durch den Tod des Kindes aus, so belauft sich der
kirzeste Klinikaufenthalt auf 5 und der langste auf 396 Tage postoperativ, wobei im
Median der Wert bei 29,5 Tagen liegt. Eine Angabe fehlt. Vergleicht man die Lange des
Krankenhausaufenthaltes der Kinder, die vor der 36. SSW (= Gr. 1) geboren wurden mit
der der Kinder, die nach der 36. SSW (= Gr. 2) auf die Welt kamen, so stehen 95
gultige Angaben der Gr. 1 und 26 der Gr. 2 der Auswertung zur Verfigung. Der
kirzeste Aufenthalt innerhalb der Gr. 1 liegt bei 4 und der Langste bei 289 Tagen,
ausgenommen der verstorbenen Kinder. Der Median ist bei 29 Tagen. Bei der Gr. 2
belaufen sich die Werte auf mindestens 20 und maximal 170 Tage, wobei hier der
Median mit 33 Tagen groRRer ist als der Gr.1l. Aufgrund zwei fehlender Angaben
bezuglich des Geburtszeitpunktes, konnte das Kind, das mit 396 Tagen den insgesamt
langsten Krankenhausaufenthalt vorweist, nicht in die letzte Gruppierung und
Auswertung einflie3en.

Von 123 Kindern konnten 106 Kinder im stabilen Zustand nach Hause in die Obhut ihrer
Eltern entlassen werden, wobei in den meisten Fallen eine ambulante Weiterversorgung
angestrebt wurde. Eines dieser Kinder verstarb jedoch noch einige Zeit nach der
Entlassung. 10 Kinder wurden zur Weiterbehandlung in andere Einrichtungen verlegt. 7
Kinder verstarben noch wahrend der postoperativen Phase in der Klinik. Die Tabelle 19
verdeutlicht die genaue Verteilung des Entlassungsalters und stellt den Zusammenhang
zur Form der Entlassung her.

Art der Entlassung

Entlassung nach o
Hause Verlegung Verstorben Haufigkei t

Entlassungsalter in
Tagen

=

P A D OO WORFEP WWNERERPPRPRPRPPRFPP

)
l_\
P AN NOWOAPRP WWRE
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Art der Entlassung

Entlassung nach

Hause

Verlegung

Verstorben

Haufigkeit

Entlassungsalter in

Tagen

Gesamt

27
28
29
30
31
32
33
34
35
36
37
38
41
42
43
44
45
46
50
51
52
57
61
62
64
66
74
76
79
80
85
86
88
98
101
105
118
170
248
289
396

P P P PR NMNNEPENONRPRRRPRPRNOWRRPRREAEDIMNDEROAANOG

P N R P R PR REP R

105

=

10

P R P NRRPRPNRRPRPRPRREPREPREPRREPREPNNRPNOWRERAERPRPRNOWRERRREAEDNNNLEREOGOO®

122

Tab. 19: Zusammenhang zwischen Art der Entlassung a

Entlassungsalter der Kinder
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Bei der Erfassung der Entlassungsgrof3e konnten 120 Angaben ausgewertet werden.

Bei dem kleinsten Saugling, der auch schon ein Tag nach der Geburt verstorben ist,

wurden ein Gewicht von 1035,00 g. und eine GroRRe von 36,5 cm am Todestag

gemessen. Betrachtet man wieder nur die nhach Hause entlassenen Kinder, so belauft

sich das geringste Entlassungsgewicht auf 1885,00 g. und das grof3te Gewicht auf

6160,00 g. Die Tab. 20 zeigt eine Verteilung der drei Entlassungsparameter bezogen

auf den Minimum-, Maximum - und Medianwert.

Entlassungsalter Entlassungsgrolde Entlassungsgewicht
N Gultig 122 103 120
Fehlend 1 20 3
Mittelwert 45,80 48,8893 2897,4167
Median 29,50 48,0000 2770,0000
Minimum 1 36,50 1035,00
Maximum 396 66,00 6160,00

Tab. 20: Parameter der Entlassung;

die Werte beziehen sich auf alle Kinder mit Gastroschisis

Betrachten man nur das Entlassungsalter der 20 Kinder mit zusatzlichen enteralen

Fehlbildungen, so entsteht, wie in Tab. 21 folgende Verteilung, eine Angabe fehlt im

System.

Enterale Fehlbildungen

Entlassungsalter

Gesamt

1

5
15
27
28
37
41
43
46
66
74
79
80
98
105
289

ORRPRRRPRPRPRNWRRRRERRR

=

Tab. 21: Entlassungsalter im Zusammenhang mit der
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Im Vergleich zu den Kindern ohne enterale Malformationen zeigt sich bei den Kindern
mit intestinalen Defekten eine erhdhte Klinikaufenthaltsdauer, siehe Tabelle 22.

Enterale Fehlbildung N Gultig 19
ja Fehlend 1
Mittelwert 61,37
Median 43,00
Minimum 1
Maximum 289
Enterale Fehlbildung N Gultig 103
nein Fehlend 0
Mittelwert 42,92
Median 29,00
Minimum 3
Maximum 396

Tab. 22: Parameter zum Entlassungsalter mit und ohn e enterale Fehlbildung

3.5 Pradisponierende Faktoren bei Entstehu  ng von Gastroschisis

3.5.1  Alter der Mutter bei Geburt

Anderen Verodffentlichungen nach, spielt u. a. das Alter der Mutter zur Zeit der
Schwangerschaft eine entscheidende Rolle bei der Entstehung von Gastroschisis. Wir
haben in Tabelle 23 118 erfasste Angaben zum Alter der Mutter aufgefihrt. Das
geringste Alter belauft sich auf 15 Jahre und das hdchste auf 34 Jahre. 22 Jahre ist der
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hierbei ermittelte Medianwert. 88 (71,5%) der Frauen waren jiunger und 30 (28,5 %)
der Frauen waren &lter als 25.

Alter der Mutter bei Geburt Haufigkeit Prozent
Gultig 15 2 1,6
16 3 2,4
17 5 4,1
18 5 4,1
19 6 4,9
20 12 9,8
21 16 13,0
22 14 11,4
23 9 7,3
24 6 4,9
25 10 8,1
26 6 4,9
27 6 4,9
28 5 4,1
30 3 2,4
31 2 1,6
32 4 3,3
33 1 8
34 3 2,4
Gesamt 118 95,9
Fehlend im System 5 4,1
Gesamt 123 100,0

Tab. 23: Darstellung der Verteilung des mitterlich  en Alters bei Geburt des Kindes

3.5.2 Noxen

Zu den neben dem Alter der Mutter in der Studie erfassten pradisponierenden Faktoren
gehoren sowohl die Einnahme von Medikamente als auch der Konsum von Zigaretten,
Alkohol und/oder Drogen. Relevant ist der Zeitraum vor, wie vor allem wahrend der
Schwangerschaft.

Die erfasste und auswertbare Fallquote belauft sich hierbei auf insgesamt 64 von 123
Fallen und damit auf 52, 0%.

Von 64 Frauen haben 12 wahrend der Schwangerschaft Medikamente eingenommen

und 32 Frauen haben geraucht, siehe Tab. 24. Somit waren zur Zeit der
Schwangerschaft explizit 50,4 % (30,9%) der Mutter Noxen ausgesetzt. 7 Miutter
(5,7% / gultig 10,9%) waren sowohl vor als auch wahrend der Schwangerschaft einer
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Medikation ausgesetzt. Hingegen haben 14 (11,4% / gultig 21,9%) der 64 Frauen

lediglich  vor dem Eintritt der Schwangerschaft Medikamente eingenommen. Die

Tabelle 25 zeigt die Art der eingenommenen Medikamente und ihre Verteilung auf 64

Frauen.

Gultige
Haufigkeit Prozent Prozente

Gultig Medikamente 6 4,9 9,4
Zigaretten 25 20,3 39,1
Zigaretten, Medikamente 4 3,3 6,3
Zigaretten, Alkohol 1 8 1,6
Medikamente, Zigaretten, Alkohol 1 8 1,6
Medikamente, Zigaretten, Drogen 1 8 1,6
Keine Noxen 26 21,1 40,6
Gesamt 64 52,0 100,0

Fehlend System 59 48,0

Gesamt 123 100,0

Tab. 24: Pradisponierende Faktoren zur Zeit der Sch ~ wangerschaft

Gultige
Haufigkeit Prozent Prozente

Gultig Aspirin 3 2,4 4,7
Paracetamol 4 3,3 6,3
Blutverdinner 1 8 1,6
Blutdrucksenkende Medikamente 1 8 1,6
Insulin 1 8 1,6
Antiepileptika 1 8 1,6
Sonstiges 5 4,1 7,8
Antidepressiva 1 ,8 1,6
Antikonzeptiva 9 7,3 14,1
Keine Medikamente 38 30,9 59,4
Gesamt 64 52,0 100,0

Fehlend System 59 48,0

Gesamt 123 100,0

Tab. 25: Liste der eingenommenen Medikame
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Vor der Schwangerschaft haben 40 Frauen (32,5% / giltig 62,5%) Zigaretten
konsumiert, 8 (6,5% / giltig 12,5%) davon haben mit dem Schwangerschaftsbeginn
das Zigarettenrauchen aufgegeben. Nur zwei Frauen (1,6% / gultig 3,2%) haben vor,
wie auch wahrend der Schwangerschaft neben Zigaretten gelegentlich auch Alkohol
und eine Frau sogar Drogen (0,8% / gltig 1,6%) konsumiert.

16 der 38 Mutter (13,0% / gultig 25%) (bei 64/123), die einer oder mehren Noxen im
Verlauf der Schwangerschaft ausgesetzt waren, haben ein Kind mit assoziierten
Begleitmalformationen zur Welt gebracht. So wurde bei den Kindern, deren Mdutter
wahrend der Schwangerschaft Medikamente, Zigaretten und/oder Alkohol konsumiert
hatten 9 Mal eine enterale, 5 Mal eine urogenitale, 4 Mal eine kardiale und 3 Mal eine
skelettale Begleitfehlbildung postnatal diagnostiziert (Tab. 26).

Noxen
Medikamente Alkohol
und und
Medikamente | Zigaretten Zigaretten Zigaretten
Begleitfehlbildungen isoliert 2 8 1 1
multiple 2 1 1 0
nein 2 16 2 0
Gesamt 6 25 4 1

Tab. 26: Korrelation zwischen den konsumierten Noxe n und den begleitenden
Malformationen;

3.5.3 Interruptio und familiare Disposition

Insgesamt konnten 88 Angaben hinsichtlich vorangegangener Interruptio sowie 61
(49,6 %) hinsichtlich der familiaren Haufung der offenen Bauchwanddefekte aus den
Anamnesebdgen der Mitter entnommen werden.

24 Frauen (195 % [/ giltig 27,3 %) haben einen vorhergehenden
Schwangerschaftsabort angegeben. 35 Mal (28,5 %) kann aufgrund von Fehlen der
Angaben keine Aussage getroffen werden.

Eine innerfamiliare Disposition hinsichtlich offener Bauchwanddefekte wurde insgesamt
nur zwei Mal (1,6 % / gultig 3,3 %) dokumentiert. Hier fehlen 50,4 % (62) der Angaben.
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3.6 Langzeitergebnisse

3.6.1 Rucklauf

Von 123 in die Studie aufgenommen Kindern mit Gastroschisis konnten wir bei 47
(38,2%) auch einen poststationaren Verlauf durch die Auswertung der speziell darauf
ausgerichteten und an die Eltern verschickten Frageb6gen dokumentieren.

Die Alterspanne der im Rucklauf erfassten Kinder belauft sich heute auf 1 bis 22 Jahre.

Betrachtet man deren allgemeine Entwicklung, so stellt sich die bedeutende Frage, wie
sich zum einen die Gastroschisis mit dem postoperative Verlauf und zum anderen die
damit verbundene Frihgebirtigkeit der Kinder auf deren korperliche und geistliche
Entwicklung ausgewirkt hat als auch wie der Verlauf bei Kindern mit und ohne
zusatzliche Fehlbildung war.

3.6.2 Entwicklung

Stellt man das Gewicht der Kinder in Bezug zu ihrem Alter, so kann man sagen, dass
23 (51,1 %) von 45 im Ricklauf erfassten Kindern, zwei Angaben fehlen, eutroph, 8
(17,8 %) hypotroph und 14 (31,1 %) sogar hypertroph sind. 26 Kinder (57,8 %) zeigen
heute eine normale, alters entsprechende GrofRe. 4 (8,9 %) zeigen ein retardiertes
Wachstum und 15 (33,3 %) sind dagegen laut Percetilekurven fir ihr Alter zu grof3. 30
Kinder (69,8 %) kénnen heute als normalgewichtig bezeichnet werden. 6 Kinder (14,3
%) hingegen weisen heute ein Untergewicht und 7 (16,7 %) ein Ubergewicht auf, wobei
hierbei 4 Mal keine Angaben gemacht werden kénnen.

Die Tabelle 27 und Tabelle 28 zeigen einen Zusammenhang zwischen dem heutigen
Entwicklungsstand der Kinder und dem ehemals eventuellen Vorliegen einer enteralen
Fehlbildung, einer Verzdégerung der Nahrungsaufnahme postoperativum oder/und
Komplikationen im postoperativen Verlauf, die u. a. durchaus als Faktoren fir eine
Retardierung der weiterlaufigen Entwicklung angesehen werden kénnen.

Laut den 47 zurlckerhaltenen Fragebdgen zur korperlichen und geistigen Entwicklung
der von Gastroschisis betroffenen Kinder kdénnen 47 Aussagen bezlglich des
subjektiven  Entwicklungsverlaufs der Eltern wie auch teils der Kinder selbst
geschlossen werden.

53



So werden 40 (81,1 %) der Kinder in ihrer kérperlichen Entwicklung als altersgerecht
und 7 (14,9 %) als nicht altersgerecht eingestuft. 38 (80,9 %) Kinder zeigen ein ihrem
Alter entsprechendes Wachstum, wobei 9 (19,1 %) als zu Klein fir ihr Alter empfunden

werden.

17,0 % (8) der Gastroschisiskinder weisen eine Einschréankung ihrer Leistungsfahigkeit
auf, 83,0 % (39) hingegen sind nicht in der Leistungsfahigkeit eingeschrankt.

Enterale Verzdgerung des _
_ Postoperativer Verlauf

Fehlbildung Nahrungsaufbaus
Gewicht zum
Alt Ja (%) Nein (%) | Ja (%) Nein (%) | Kompliziert Unkompliziert

er

Eutroph 3375 |20(4,1) |15(556) |8(444) |20(7,1) 3 (30,0)
Hypotroph 4(50,00 |4(108) |6(222) 2(11,1) |7(20,0) 1 (10,0)
Hypertroph 1(12,5) |13(35,1) |6(22,2) 8(44,4) |8(22,9) 6 (60,0)

8 37 27 18 35 10
Gesamt

45 45 45
Enterale Verzodgerung des _
_ Postoperativer Verlauf

Fehlbildung Nahrungsaufbaus

Gewicht zur
. Ja (%) Nein (%) [ Ja (%) Nein(%) Kompliziert (%) | Unkompl. (%)

Grole
Normal 5(62,5)) | 25(71,4) | 17 (65,4) | 13(76,5) | 24 (72,7) 6 (60,0)
untergewichtig 3(37,5) |3(8,6) 6(23,1) | 0(0,0) 5 (15,2) 1 (10,0)
tibergewichtig 0 (0,0) 720,00 |3@15 |4@35 |4@21) 3 (30,0)

8 35 26 17 33 10
Gesamt

43 43 43

Tab. 27 und 28: Korrelation zwischen dem heutigen E

entwicklungsbeeinflussenden Faktoren
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3.6.3 Lebensqualitat

Um udber die Lebensqualitdt der eins an Gastroschisis leidenden Kinder Aussagen
treffen zu kbnnen, muss u. a. die Mdaglichkeit der schulische Ausbildung dieser Kinder in
die Betrachtung einbezogen werden. So konnen bei 47 erfassten Ricklaufen, 41
(87,2%) der Kinder altersgerecht und unproblematisch die Kindertagestéatte und/oder
die Schule besuchen. 3 (6,4%) konnen aufgrund der Einschrankung ihrer Entwicklung
bzw. der Leistungsfahigkeit nicht auf ein Niveau ihrer Altersgenossen eingestuft
werden, wobei sogar weitere 3 (6,4%) Kinder aufgrund der Gastroschisis ganz in
hauslicher Pflege verbleiben missen.

Trotz allem sind 44 (93,8%) von 47 Eltern mit der allgemeinen Entwicklung ihrer Kinder
zufrieden. Mit dem &sthetischen Operationsergebnis sind 38 (80,9%) Kinder und/oder
Eltern sehr zufrieden, 9 (19,1%) hingegen nicht.

Abb. 10: Aufnahme Oktober 2006 — 23 Jahre postoperativ ; primar verschlossene
Gastroschisis — Entlastungsschnitte mit Pfeil gekennzeichnet, keine enterale Fehlbildungen,
postoperative Komplikationen: lleus, Wundrevision, Darmfistel, Perforation und Sepsis; mehr
als zwei Mal reoperiert
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Abb. 11: Aufnahme August 2003 — 5 Monate postoperativ; operativer Verschluss der
Gastroschisis nach Schuster; keine enterale Fehlbildungen, postoperative Komplikationen:
Waundrevision, Katheterinfektion; mehr als zwei Mal reoperiert

57,4 % (27/47) der Kinder leiden oder litten noch nach der Entlassung an
Folgeerkrankungen - oder Komplikationen. 42,6 % und damit 20 Kinder hingegen sind
nach der stationaren Behandlung weiterhin beschwerde- und komplikationsfrei. Die im
Langzeitverlauf der Gastroschisiskinder aufgetretenen Beschwerden werden in Tab. 29
dargestellt; die hierbei erfasste Datenanzahl liegt bei 47 von 123, wobei eine
Mehrfachnennung maglich ist. Der Schwerpunkt der Beschwerden liegt bei Darm -
bzw. Verdauungsproblemen, wie u. a. Durchfall, Verstopfung und Erbrechen, die auf
die Grunderkrankung zuriickzufiihren sind. Weiterhin leiden 12,8 % der Kinder unter
psychischen Problemen, die ebenfalls auf die Grunderkrankung zurtickgefihrt werden.
Von diesen 11 Kindern haben 2 regelmal3ige Bauchbeschwerden, jeweils 2 leiden an
chronischem Erbrechen und StuhlunregelmaRigkeiten, 1 Kind weist einen Reizdarm auf
und 2 Kinder haben eine Immunsuppression. Der asthetische Faktor scheint bei der
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Entstehung der psychischen Problematik allerdings eine geringfligige Rolle zu spielen,
denn nur ein Kind von 9 mit dem Operationsergebnis unzufriedenen Kindern weist
ebenfalls eine depressive Neigung auf.

Bezeichnung der Komplikation Anzahl JA (%) von 123
Stuhlunregelméafigkeiten 13 (10,6)
Immunsystem 11 (8,8)
Reizdarm 11 (8,8)
Bauchschmerz 10 (8,1)
Probleme mit Nahrungsaufnahme 9 (7,3
Erbrechen 9 (7,3
Psychische Probleme 6 (4,9
Durchfall 5(4,1)
Gewichtsschwankungen 54,1
Narbe 2(1,6)
Allgem. Unwohlsein 2(1,6)

Tab. 29: Darstellung aller im Langzeitverlauf genan nten Beschwerden bzw.
Komplikationen; Mehrfachnennung mdglich

Stellt man den Zusammenhang zwischen den Folgebeschwerden im Langzeitverlauf
der 47 erfassten Kinder und den Komplikationen im postoperativen Verlauf, so wird
deutlich, dass 20 Kinder davon schon wahrend des stationdren Aufenthaltes an
postoperativen Komplikationen zu leiden hatten. Die Tab. 30 zeigt alle in diesem
Zusammenhang aufgetretenen postoperativen Komplikationen, wobei
Mehrfachnennung mdoglich ist. Bei 17 von diesen Kindern musste reoperiert werden,
wobei 15 Mal aufgrund von Komplikationen erneut laparotomiert werden musste. 9
Kinder wurden mehr als 2 Mal nachoperiert.
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Folgeerkrankungen im Langzeitverlauf
Bezeichnung der Komplikation
Anzahl JA (glltige %)
Komplikation anderer Begleitfehlbildung | 13 (48,1)
lleus 9 (33,3)
Katheterinfektion 8 (29,6)
Sepsis 8 (29,6)
Enteritis 5(18,5)
Inguinalhernie 4 (14,8)
Komplikation der Enteralfehlbildung 4 (14,8)
Wundrevision 3(11,1)
Perforation 3(11,1)
Peritonitis 2 (7,4)
Kurzdarmsyndrom 1(3,7)
Narbenhernie 1(3,7)
Tab. 30: Zusammenhang zwischen postoperativen Kompl ikationen und

Folgebeschwerden im Langzeitverlauf;,  Mehrfachnennung mdglich

Von 47 bekannten Angaben hinsichtlich der Langzeitperiode, hatten 8 Kinder (17,0 %)
enterale Fehlbildungen. 6 (75,0 %) von den 8 Kindern geben Folgebeschwerden im
weiteren Verlauf an. 37,5 % haben einen Reizdarm, jeweils 25,0 % leiden an Durchfall
oder StuhlunregelmaRigkeiten, 20, 0 % haben chronische Bauchschmerzen und jeweils
125 % haben Durchfall, Probleme mit der Nahrungsaufnahme und
Gewichtsschwankungen.
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4 DISKUSSION

Bereits 1963 fuhrte Liley et al die fetale intraperitoneale Transfusion durch (Liley et al
1963). Harrison operiert seit 1981 in San Francisco am ,ungeborenen Patienten“ und ist
damit zum Wegreiter fur viele experimentelle Studien in der Fetalchirurgie geworden
(Harrison 1993, Harrison 1997, Danzer et al 2001). Es wurden schon viele Tiermodelle
zur Erforschung unterschiedlicher Aspekte der Pathologie von Gastroschisis erarbeitet,
therapeutisch relevante Konsequenzen konnten diesbezuglich aber noch nicht
gezogen werden (Danzer et al 2001).

Nicht zu verleugnen ist namlich die Tatsache, dass bei technisch relativ leicht
durchfuhrbaren Operationen, wie z. B. dem Verschluss von GeféaRanomalien, eine
deutlich bessere Prognose fur die Kinder erzielt werden kann. Doch missen bei
fetoskopischen Eingriffen vor allem aber immer wieder die Risiken, sowohl fir die
Mutter als auch flr das ungeborene Kind abgewogen werden (Danzer et al 2001). So
wurden bei verschiedenen pranatalen Eingriffen am menschlichen Feten, die auf der
Basis der vielen Tierversuche gewagt wurden (Sullivan et al 1994), unterschiedliche
Risiken deutlich. Als Hauptrisiko gilt das Einleiten vorzeitiger Wehen durch die Irritation
der Uteruswand und die damit verbundene Frihgeburt bzw. Abort. Weiterhin drohen
den Schwangeren lebensbedrohliche Komplikationen, wie das Lungenddem, das durch
die massive Tokolyse, die u. a. mit Magnesium durchgefuhrt wird, forciert werden kann.
Da trotz der vielen Versuche weiterhin die Risiken fur Mutter und Fetus als hoch
einzustufen sind, muss eine strenge Indikationsstellung zur fetalen Chirurgie und
prazise Auswahl der zu operierenden Erkrankungen vorgenommen werden. So kommt
eine pranatale Intervention nur bei schwerwiegenden Erkrankungen, bei denen
postnatal zwar ein Uberleben mdoglich, jedoch durch schwere Einschrankungen
beeintrachtig ist, in Frage. Noch wichtiger bei der Entscheidung fir ein fetoskopisches
Eingreifen erscheint das komplette Verstandnis fur die vorliegende Erkrankung und ihre
Etiologie.

Bis heute herrschen Unklarheiten bezlglich der Pathogenese im Bezug auf das
Krankheitsbild der Gastroschisis. Befasst man sich mit den unterschiedlichen Theorien
zur Entstehung des Bauchwanddefektes, so ist klar, dass dieser von der Entstehung
der Omphalozele abgegrenzt werden muss. Obwohl einige Autoren (Thomas et al
1976) dennoch einen gemeinsamen Entstehungsmechanismus mit sekundarer
Hautbrickenbildung fir beide Bauchwanddefekte vermuten, kann dies aufgrund von
unterschiedlich manifestierten Begleitfehlbildungen bezweifelt werden.
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Angeschlossen an die Meinung anderer Autoren, erscheint es auch uns nur zu
wahrscheinlich, dass die Gastroschisis schon in der 5.-10.SSW durch eine
Gefallanomalie, genauer einen Gefal3verschluss, entsteht. De Vries stellte 1980 die
Theorie auf (de Vries 1980), dass eine vorzeitig atrophierte bzw. abnorm persisierte
rechte Umbilikalarterie fur die Entstehung des Bauchwanddefektes verantwortlich sei.
Hoyme hingegen behauptet (Hoyme et al 1981), dass die Gastroschisis durch einen
Riss der rechten A. omphalomesenterica entsteht. Diese Theorie wirde auch die
Entstehung der haufig mit der Gastroschisis assoziierten Atresien erklaren. Sie kénnen
aber auch, wie das schwere Krankheitsbild des Kurzdarmsyndroms durch eine
Strangulation oder Zug an der Mesenterialwurzel in einer engen Bruchliicke entstehen.
Am wahrscheinlichsten prolabiert der Darm jedoch erst mit dem Fortschreiten der
Schwangerschaft bei Erh6hung des intraabdominalen Druckes (Moor et al 1953, Moor
1977). Damit lasst sich auch die Tatsache erklaren, dass in den frihen
Schwangerschaftswochen sich zunachst keine prolabierten Darmanteile sonographisch
darstellen lassen.

Der Unterschied zwischen einer Gastroschisis und der Omphalozele war nicht immer
klar verankert, so dass bis in die friihen 60ger Jahre der Begriff Gastroschisis durchaus
auch fur alle Formen der offenen Bauchwanddefekte gebraucht wurde (Moore and
Stokes 1953). Heute ist die Gastroschisis eindeutig als rechtsseitiger paraumbilikaler
Bauchwanddefekt mit frihzeitig prolabierten Darmanteilen ohne jegliche Andeutung
eines Bruchsackes definiert.

Die Etiologie der Gastroschisis bleibt weiterhin ungewiss. Als wichtiger Risikofaktor bei
der Entstehung der Gastroschisis, der ebenso im Gegensatz zur Entstehung der
Omphalozele steht, wird das mautterliche Alter zur Zeit der Schwangerschaft (Calzolari
et al 1995, Kazaura et al 2004) beschrieben. Angenédhert an andere Studien haben
auch wir die Quantitat des Alters der Mitter unterhalb und oberhalb des 25.
Lebensjahrs untersucht. So liegen in unserer Studie vergleichbar hohe Werte
hinsichtlich des jungen Alters der Mutter bei Geburt. Laut dem statistischen Bundesamt
liegt in der Bundesrepublik Deutschland das zwischen 1990 und 2005 statistisch
erfasste mittlere Alter der Mutter bei Geburt bei 28 Jahren. In unserer Studie waren 88
(71,5%) der Frauen unter dem 25. Lebensjahr, was das ansteigende Risiko bei der
Entstehung von Gastroschisis bestatigen lasst. Die genauen Ursachen hierfir sind
jedoch noch nicht eindeutig erforscht. Manche Autoren vermuten den Einfluss weiterer
Faktoren wie u. a. das Rauchen der Mitter vor und/oder wahrend der
Schwangerschaft. Wir kénnen nur aufgrund Mangels an gultigen Angaben von einer
52,0 % (64) Erfassung ausgehen, was die Relevanz und Aussagekraft unserer

60



Auswertung daher in Frage stellt. Nichts desto trotz sei erwahnt, dass zur Zeit der
Schwangerschaft von 64 Frauen 50,4 % pradisponierenden Noxen ausgesetzt waren,
davon haben 12 Frauen Medikamente eingenommen und 32 Frauen waren Raucher.
Ob diese Faktoren ebenfalls eine Relevanz im Hinblick auf den mehrfach erfassten
Anstieg der Inzidenzrate der Gastroschisis weltweit haben, bleibt ungewiss. Es steht
jedoch fest, dass es in den letzten beiden Dekaden eine eindeutige Veranderung der
relativen Inzidenz der Gastroschisis im Gegensatz zur Omphalozele gegeben hat.
Heute geht man von einer allgemeinen Zuwachsrate von 3-4 auf 10.000 Félle (Penman
et al 1998, Bugge et al 2002) aus. Auch in der Charité Berlin ist eindeutig ein
progressiver Anstieg der Gastroschisis zwischen November 1982 und Juli 2005 zu
verzeichnen. Wahrend in den 80er Jahren noch durchschnittich 2 Kinder mit
Gastroschisis auf die Welt kamen, so waren es in den 90ern schon durchschnittlich 5
Kinder. Mit dem Jahr 2000 stieg die Pravalenz der Gastroschisis in unserer Klinik auf 16
Kinder und war damit das am meist frequentierte Jahr, gefolgt vom Jahr 2001 mit einem
Jahresdurchschnitt von 9 Gastroschisen. Es bleibt jedoch weiterhin ungewiss, ob dieser
Veranderung tatséchlich erhéhte Zuwachsraten der Gastroschisis bzw. verminderte
Pravalenz der Omphalozele durch eventuelle Unrelevanz pradisponierender Faktoren
wie u. a. das mutterliche Alter, vorhergehen oder ob sie nicht doch auf eine verstéarkte
Manifestierung der unterschiedlichen Klassifizierung der beiden Bauchwanddefekte im
Laufe der Jahrzehnte (Dillon et al 1997) zurtckzufiihren ist. Weiterhin wird vermutet,
dass die verbesserte Technik und damit bessere Registrierungsmdglichkeiten und
prazisere Diagnostik Einfluss auf die Inzidenz nehmen.

In Deutschland unterliegt jede werdende Mutter drei Routineuntersuchungen. Die
Entscheidende ist die zweite Ultraschalluntersuchung zwischen der 19. und 22. SSW
zur Abklarung der Organanlagen. Eine weitere Sonographie folgt in der 29. bis 32.
SSW, wo die Organe auf ihre Funktion und das Wachstum uUberpruft werden.
Zusatzliche sonographische Untersuchungen werden nur bei Klinisch gestellter
Indikation angeordnet. Fruchtwasseruntersuchung ist routinemaf3ig nicht obligat.
Pranatale Indikatoren fir einen Bauchwanddefekt stellen die aufRerhalb der Bauchhdhle
befindlichen Organe dar. Mit fortschreitender Schwangerschaftsdauer kdénnen oft die
GroRRe der Bauchliicke und/oder Verdnderungen der prolabierten Organe zusatzlich
sonographisch bestimmt werden, die durch permanente Kontamination mit der
Amnionflissigkeit zustande kommen. So resultieren aus der fibrésen Hiulle der
Eventrate ab der 33. SSW nicht zuletzt pathologische Verdnderungen des Darms und
damit verbundene Reduktion der Darmbeweglichkeit, die ebenso sonographisch
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erfasst werden kénnen. Weitere klinisch relevante Parameter zur préanatalen Erkennung
der Gastroschisis sind u. a. erhohte Werte an Interleukin-8 im Fruchtwasser, der pH-
Wert des Fruchtwassers und das B-Endorphin, das im Zusammenhang mit pathologisch
verandertem Eventrat steht (Kanmaz et al 2001, Correia-Printo et al 2002). In der
Literatur wird die Diagnosestellung offener Bauchdefekte gehéauft auf den Zeitraum
zwischen der 18. und 20. SSW gelegt (Fisher et al 1996). In unserer Studie belauft sich
der Median bei 85 gultigen Angaben auf die 22. SSW, wobei 13 Mal die Gastroschisis
bereits vor der 18. SSW diagnostiziert werden konnte. Zwei Mal wurde der
Bauchwanddefekt noch vor der 10. SSW festgestellt, was die genannte Entstehung der
Gastroschisis bereits in dem Zeitraum zwischen der 5. bis 10. SSW durch einen
Gefalverschluss durchaus befurwortet.

Von 21 Geburten in unserer Klinik, die aufgrund des préanatalen Verdachts auf
pathologische Veranderungen der prolabierten Darmanteile, basierend auf der
sonographischen Diagnostik, vorgezogen wurden, konnte die Diagnose nur bei 4
Kindern postnatal auch wirklich bestétigt werden. Die Kenntnis des Krankheitsbildes
von offenen Bauchwanddefekten und der Forschritt in der pranatalen Diagnostik
konnen durchaus das Vorkommen der Gastroschisis verifizieren und ggf. eingrenzen,
doch die Eindeutigkeit und damit die Aussagekraft der Pranataldiagnostik im Hinblick
auf die Pathologie der Darmanteile kann unsererseits nicht belegt werden.

Die Auswahl des Geburtsmodus bei diagnostiziertem Bauchwanddefekt wird bis heute
kontrovers diskutiert. Viele Autoren auf3ern sich gegen eine vaginale Geburt mit der
Argumentation traumatisierter Eingeweide (Hasan et al 1986, Hagberg et al 1988). Die
Sectio cesaria soll durch die genaue Planbarkeit der Geburt und Festlegung des
Entbindungstermins zum einen, fir die Minimierung sowohl der Traumata als auch der
Infektionen an eviscerierten Organen sorgen, die fir einen verlangerten
Krankenhausaufenthalt und damit auch ein schlechteres Outcome der Patienten
verantwortlich gemacht werden. Auch die vorher sorgfaltig vorbereitete und damit
einhergehende postnatale Weiterversorgung spricht flr einen Kaiserschnitt, so dass
sich in Deutschland die Entbindung per Sectio bei Bestehen eines offenen
Bauchwanddefektes vor allem im letzten Jahrzehnt vollkommen etabliert hat. Doch es
gebe keine Diskussion, wenn es nicht ebenso viele Beflurworter der herkémmlichen
vaginalen Entbindungsform gebe. Es gibt hierzu durchaus Studien, die keinerlei
Traumatisierung der Organe dokumentieren konnten und somit der Sectio skeptisch
gegenuberstehen (Bax et al 1984, How et al 2000, Segel et al 2001).

Auch die Ergebnisse unserer Analysen machen die Zunahme der Tendenz zur primaren
Sectio in den letzten zwanzig Jahren deutlich. Wahrend noch zwischen den Jahren
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1983 und 1991 11 vaginale Geburten auf 20 Kinder mit dem Krankheitsbild der
Gastroschisis durchgefihrt wurden, so sind es zwischen 1992 und dem Jahr 2005 nur
noch zwei gewesen. In 63 Fallen war die alleinige Diagnose der fetalen Gastroschisis
fur den Entschluss zum Kaiserschnitt angegeben worden. Vergleicht man die Morbiditéat
bzw. die Mortalitdt des Krankheitsbildes bezogen auf beide Entbindungsarten so
kénnen wir in unserer Studie keine signifikanten Unterschiede (p=0,562) feststellen. Bei
13 vaginalen Geburten kam es bei einem Kind zum Tod (7,7 %) wahrend bei der
Entbindung per Sectio die Mortalitatsrate bei 5,6 % (6) liegt, vergleichbar mit anderen
Studien (Carpenter et al 1984, Simmons et al 1996, How et al 2000, Segel et al 2001).
Einige Autoren assoziieren die primare Sectio mit verbesserter Qualitdt der
Darmanteile, die auf die Planbarkeit der Geburt und damit den sofortigen primaren
Verschluss zurtickzufihren ist. Sie sprechen gleichzeitig von einer geringeren
Komplikationsrate, einem schnelleren Nahrungsaufbau und damit einhergehender
Reduktion der Krankenhausaufenthaltdauer (Dunn et al 1999). Doch diese Aussagen
decken sich nicht mit Aussagen anderer Autoren, die wiederum keinerlei Unterschiede
des Entbindungsmodus in Korrelation mit den klinischen Parametern wiederfinden
(Rinehart et al 1999, How et al 2000, Segel et al 2001). Unsere Auswertungen haben
gezeigt, dass 84,6 % (11 von 13) vaginal entbundener Kinder (S1) postoperativen
Komplikationen ausgesetzt waren. Bei den Kindern, die per Kaiserschnitt (S2)
entbunden worden sind, kam es in 65,4 % (70 von 107) der Falle zu postoperativen
Komplikationen (p=0,138). Auch die anderen klinischen Parameter sprechen in unserer
Studie eher fur eine Verschlechterung des Outcomes der Kinder, die vaginal
entbunden wurden. So wurde in 53,8 % der Falle in der Gruppe S1 und in 45,6 % in der
Gruppe S2 die enterale Erndhrung aufgrund von Komplikationen unterbrochen
(p=0,394). In Hinsicht auf den oralen Nahrungsaufbau hatten 79,9 % der Kinder aus S1
und 58,3 % aus S2 Verzogerungen im Kostaufbau. Der Median beim Beginn des
oralen Nahrungsaufbaus liegt bei S1 bei 22,5 Tagen und bei S2 bei 20,0 Tagen. Somit
schlieBen wir uns den Autoren an, die behaupten, dass die pranatale Wahl des
Geburtmodus bei offenen Bauchwanddefekten durchaus entscheidend sowohl fur die
Mortalitdat und Morbiditat als auch fir das postnatale Outcome dieser Kinder ist
(Hagberg et al 1988, Dunn et al 1999).

Genauso heftig wie tber die Wahl des Entbindungsmodus wird in der Literatur bis heute
die Wahl des Entbindungszeitpunktes bei Gastroschisis diskutiert. So ist mit der Wahl
zur primaren Sectio auch der Zeitpunkt der Entbindung frei terminierbar. Laut einiger
Autoren kommt es mit fortschreitender Schwangerschaft, zwischen der 30. und 35.
SSW zur Kontamination der prolabierten Darmanteile mit dem aggressiven
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Fruchtwasser, dass verstarkt mit Harnabbauprodukten versetzt ist und so die
Oberflachenbeschaffenheit der Eventrate verandert (Tribboel et al 1986). Nicht zuletzt
resultieren daraus Odeme des Darms oder Verdickungen der Darmwand, die die
Mobilitdt des Darms reduzieren und damit die entscheidende Funktion beeintréachtigen.
Daher fordern einige Autoren die vorzeitige Entbindung spatestes nach der 35. SSW, d.
h. noch bevor es zu irreversiblen Darmwandveranderungen kommt (Moore et al 1999,
Langer et al 1991). Andere Autoren hingegen sehen keine Verédnderung des
Krankheitsverlaufes durch eine vorgezogene Geburt und damit keinerlei Notwendigkeit
eine Fruhgeburt derart zu forcieren (Siummons et al 1996). Die Definition
sonographischer Kriterien fir intestinale Begleitanomalien, wie Darmdilataion, Atresien
oder Perforationen, bietet heutzutage die Mdglichkeit das Vorziehen einer Geburt nur
auf Solche zu reduzieren. Viel wichtiger erscheint das postnatale Handling, wie der
schnelle Transport in ein nahe gelegenes Perinatalzentrum oder ein schnellst méglicher
Verschluss des Defektes, um mdgliche postnatale Komplikationen zu verhindern und
damit das Outcome der Betroffenen positiv zu beeinflussen.

Auch wir haben zu analytischen Zwecken die Gastroschisiskinder in den
Geburtszeitraum vor der 36. SSW und nach der 36. SSW selektiv dargestellt. Schon da
wird deutlich, dass man auch in der Charité Berlin stark zur Entbindung vor der 36.
SSW tendiert hat. So wurden bei 122 auswertbaren Daten 96 Kinder (78,7 %) vor der
36. SSW und 26 Kinder (21,3 %) nach der 36. SSW entbunden. Unsere Studie hat
aulRerdem gezeigt, dass es durchaus Unterschiede im Verlauf zwischen Kindern gibt,
die vor und nach der 36.SSW entbunden worden sind. So hatten die vor der 36. SSW
entbundenen Kinder zu 71,9 % (69) postoperative Komplikationen, nach der 36.SSW
waren es 53,8 % (p=0,067). Nach der vor die 36. SSW vorgezogenen Geburt erlitten
30 Kinder (31,3 %) eine Sepsis, nach der Geburt nach der 36. SSW waren es 5 Kinder
(19,2 %), was die Infektionsanfalligkeit der Frihchen nur bestatigen lasst (p=0,170).
Untersucht man den Nahrungsaufbau der beiden Gruppen, so lasst sich auch da ein
Unterschied zu Gunsten der spater entbundenen Kinder feststellen. Die nach der 36.
SSW entbundenen Kinder hatten in 38,5 % der Falle Probleme im Nahrungsaufbau,
wahrend die Kinder, die vorher entbunden worden sind, in 49,5 % der Félle Probleme
mit der Nahrungsaufnahme zeigten (p=0,222). Aufgrund der eindeutigen Ergebnisse
schlieBen wir uns der Meinung nicht an, dass eine vor der 36. SSW und damit verfriht
eingeleitete Geburt bei dem Krankheitsbild der Gastroschisis einen verbesserten
postoperativen Verlauf nach sich zieht und sich damit auch auf das Outcome der Kinder
positiv auswirkt. Nicht zu verkennen ist namlich der Fakt, dass weit verfriht
entbundene Kinder mit einem entsprechend geringen Gewicht zur Welt kommen und
damit auch viel anfalliger fur jegliche Infektionen sind, was den postoperativen Verlauf
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verschlechtert und den Klinikaufenthalt verlangert. Auch die Argumentation hinsichtlich
der Entbindung vor der 36. SSW zur Vermeidung von Darmschadigungen erscheint uns
im Falle der uns vorliegenden Ergebnisse nicht plausibel. Alle 20 Kinder (20,8%), bei
denen in der Charité Berlin postnatal eine intestinale Begleitfehlbildung wie z. B. Atresie
diagnostiziert wurde, wurden vor der 36. SSW entbunden, wobei keines (0,0%) der
nach der 36. SSW entbundenen Kinder eine Art enteraler Fehlbildung aufwies (p=0,0).
Aufgrund dieser signifikanten Unterschiede kénnen wir die These, dass das langere
Aussetzen der eventrierten Darmanteile im harnversetzten Fruchtwasser irreversible
Schadigungen des Darms hervorruft oder bestarkt, nicht unterstitzen.

Das Klinische Erscheinungsbild der Gastroschisis lasst sich im Gegensatz zur
Omphalozele nicht durch eine chromosomale Veranderung erklaren (Nicolaides et al
1992, Jones 1997). Anders als bei der Omphalozele konnten hier bisher keinerlei
Syndrome, die auf eine genetische Disposition zurtckzufihren sind, festgestellt
werden. Doch auch die Gastrochisis ist oft mit weiteren Malformationen assoziiert, die
zwar nicht Ausdruck einer begleitenden Genesestérung sind, sondern schlicht eine
direkte Folge des Bauchwanddefektes. So verursachen Inkarzerationen und/oder
Strangulationen eine Ischamie der Darmanteile, die wiederum enterale Fehlbildungen,
wie Atresie, Stenose oder/und Nekrosen zur Folge haben kdnnen.

Im Kontrast zur Omphalozele mit bis 91 % wird die Gastroschisis in der Literatur nur in
5 bis 50 % mit Begleitmalformationen assoziiert (Calzolari et al 1995, Fischer et al
1996). Die in der Literatur meist angegebene Haufigkeit der enteralen
Begleitfehlbildungen bei Gastroschisis belauft sich auf 10 bis 20 % (Cusick et al 1997,
Ramsden et al 1997, Fleet et al 2000, Molik et al 2001) und am haufigsten scheint die
jejuno-ileale Region betroffen zu sein (Snyder et al 2001). In beiden Fallen decken sich
unsere Ergebnisse genau mit den Literaturangaben. In unserer Studie konnten bei
insgesamt 46,3 % der Kinder mit dem Krankheitsbild der Gastroschisis assoziierte
Begleitmalformationen festgestellt werden. 20 (16,3%) von 123 Kindern wiesen
zusatzlich eine enterale Fehlbildung auf. Viele Autoren beflrworten eine frihe
Diagnose der intestinalen Fehlbildungen per pranatale Sonographie, um die
Behandlung dieser Kinder besser einschatzen und ggf. optimieren zu kbnnen. Auch in
der Charité Berlin hatte man die Feten sonographisch auf die begleitenden
Malformationen friihzeitig untersucht, doch in keinem der Féalle wurde eine Atresie
tatsachlich pranatal erkannt. Von den 12 pranatal diagnostizierten Dilatationen konnten
nur zwei perioperativ auch wirklich bestatigt werden. Somit sehen wir aufgrund der
geringen Aussagekraft von einer Relevanz der pranatal diagnostizierten intestinalen
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Fehlbildungen auf den postoperativen Behandlungsverlauf ab, was jedoch nicht die
Bedeutsamkeit der pranatalen Untersuchung in Frage stellen soll. Viel wichtiger
erscheint allerdings die Frage, wie sich die tatsachliche perioperative Diagnose einer
enteralen Fehlbildung auf den postoperativen Verlauf ausgewirkt hat.

Viele Autoren identifizieren enterale Fehlbildungen bei Bauchwanddefekten mit erhdhter
Mortalitat (Pokorny et al 1981, Brun et al 1996, Cusick et al 1997, Ramsden et al 1997).
Andere dagegen sehen hierbei keinen Zusammenhang zum Anstieg der Mortalitat oder
Morbiditéat beim Vorliegen einer enteralen Begleitmalformation (Nicolls et al 1996).
Wahrend die allgemeine Uberlebensrate der von der Gastroschisis betroffenen Kinder
in neuesten Veroffentlichungen auf 81 bis 98 % geschétzt wird und sich mit unserer
Uberlebensrate von 93,5 % deckt, liegt die Letalitatsrate bei den von Atresien
betroffenen Gastroschisiskindern weiter oben. In unserer Auswertung wurde bei 4 (50,0
%) von 8 verstorbenen Kindern postnatal eine enterale Begleitfehlbildung festgestellt, in
zwei Féllen war es eine Atresie, ein Mal eine Stenose und in einem Fall handelte es
sich um multiple Adhasionen des lleus. Wir kénnen also vergleichbar mit anderen
Studien bei begleitender enteraler Fehlbildung von einer Letalitat von 20,0 % sprechen
(Snyder et al 2001). Die dennoch verbesserte Uberlebensrate bei offenen
Bauchwanddefekten in den letzten Jahrzehnten ist nicht nur auf die groRere Erfahrung
der Kinderchirurgen und verbesserte Operationsmethoden zurtickzufiihren, sondern vor
allem auf immer besser koordinierende Zusammenarbeit von  Geburtshelfern,
Neonatologen, Kinderchirurgen und padiatrischen Intensivmedizinern, die u. a. durch
verbesserte Technik in der Lage sind, den Schwergrad der Erkrankung zu erkennen
und das Behandlungsspektrum dementsprechend miteinander anzupassen. So sind die
Todesfélle heutzutage meist Folge zusatzlicher Begleitanomalien oder Spatfolgen der
Intensivbehandlung.

Nichts desto trotz wird weiterhin Uber einen schlechteren postoperativen Verlauf im
Zusammenhang mit enteralen Begleitmalformationen berichtet (Davenport et al 2001,
Molik et al 2001). Wir kénnen uns da hinsichtlich der postoperativen Komplikationen nur
anschlieBen. Wahrend 100 % (20) der Kinder mit enteraler Fehlbildung einen mit
Komplikationen behafteten postoperativen Verlauf zeigten, hatten von den restlichen
103 Kindern 62,1 % Komplikationen. In 18 von 20 Fallen musste mindestens eine
weitere Operation der Laparotomie folgen. Die verhaltnismalig am haufigsten im
Zusammenhang mit der Begleitfehlbildung stehende Komplikation ist das
Kurzdarmsyndrom. Hierbei waren 3 Kinder (15,0%) mit interstinaler Fehlbildung von
insgesamt 4 Fallen (75,0 %) des Kurzdarmsyndroms.

Auch was den Nahrungsaufbau betrifft, so sprechen die signifikanten Unterschiede im
Ergebnis der Kinder mit und ohne enterale Fehlbildungen fir sich. Bei 17 Kindern mit
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enteraler Fehlbildung war der enterale Nahrungsaufbau zu 70,6 % (12) mit
Unterbrechungen behaftet, anders bei den Kindern ohne intestinalen Defekt mit 43,6%
(p=0,35), 3 Angaben fehlen. Der orale Nahrungsaufbau gestaltete sich bei den Kindern
mit enteraler Malformation zu 76,5 % und bei den Kindern ohne Malformation zu 58,4 %
verzogert (p=0,125). Die Dauer des Klinikaufenthaltes war bei den enteralen
Begleitfehlbildungen um durchschnittlich 14 Tage langer. Man kann somit trotz
verbesserter pranataler Diagnosetechniken zwar den Schweregrad der Gastroschisis
erahnen und den postnatalen Behandlungsablauf besser koordinieren und somit die
Letalitat vor allem der Kinder mit enteralen Begleitfehlbildungen reduzieren aber der
Verlauf dieser Kinder bleibt dennoch im Ganzen erschwert.

Auch im Bereich der operativen Verschlusstechniken macht sich der medizinische
Fortschritt bei offenen Bauchwanddefekten bemerkbar. Wahrend noch in den 50er bis
80ger Jahren die Chirurgen Teile der Leber (Kleinhaus et al 1981) oder die Niere
(Buchanon et al 1943) reseziert haben, um Platz fur die eventrierten Organe zu
schaffen und so den intraabdominalen Druck zu reduzieren, werden heute
unterschiedliche Operationstechniken angewandt, die an das Krankheitsbild angepasst,
funktionell wie auch visuell zufrieden stellende Ergebnisse liefern. Und obwohl viele
Autoren heutzutage zu dem siloplastischen Verschluss nach Schuster raten (Fischer et
al 1995, Minkes et al 2000, Kidd et al 2001, Schlatter et al 2003), um eine relativ
stressfreie Reposition der Darmanteile durch vorhergehende plastische Vergrél3erung
der Bauchhohle zu gewahrleisten, dominiert im Fall der Gastroschisis weltweit der
primare Verschluss mit 62 bis 86 % (Snyder et al 1999, How et al 2000, Molik et al
2001). Auch in der Charité Berlin sind zwischen November 1983 und Juli 2005 101,
d.h. 82,1 % der Gastroschisen direkt verschlossen worden, was den Literaturangaben
gleicht. Die Meinungen teilen sich wieder, was den postoperativen Verlauf bezogen auf
die unterschiedlichen Techniken betrifft. So halten einige Autoren gerade den priméaren
Verschluss fiur sinnvoll (Bianchi et al 2000), da sich dieser vorteilhaft auf das Intervall
der oralen Nahrungsaufnahme auswirkt und damit die Dauer des Klinikaufenthaltes,
sowie die Wahrscheinlichkeit der postoperativen Komplikationen reduziert. Doch
andere Autoren sehen in dem Silo, d. h. dem Verschluss nach Schuster viele Vorteile
(Schlatter et al 2003). Mit der Anwendung des Silastik-Pouch kann die Darmfunktion
schneller wieder in Gang gesetzt werden, wodurch wiederum die postoperative
Komplikationsrate gesenkt und das Outcome verbessert werden kann.

In unserer Studie haben wir sowohl das Verhalten bei enteraler Erndhrung, den oralen
Kostaufbau als auch allgemein den postoperativen Verlauf in Hinsicht auf die
angewandte operative Verschlusstechnik untersucht. Vergleichbar mit Ergebnissen
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anderer Autoren sind auch bei uns signifikante Unterschiede innerhalb der Gruppen zu
erkennen. Im Laufe der enteralen Erndhrung, d.h. direkt postoperativ, zeigte sich der
Verschluss nach Schuster am effizientesten mit 0,0 % Unterbrechungen im Verlauf,
was die Aussagen hinsichtlich des schnellen Wiedereinsetzens der Darmfunktion
unterstitzen lasst. Es ist jedoch erwdhnenswert, dass nur insgesamt zwei Kinder in
unserer Klinik mit einem Silastik-Pouch operativ versorgt wurden. Mit 55,4 % fanden
die meisten Unterbrechungen in enteraler Erndhrung nach dem primaren Verschluss
Statt.

Beim oralen Nahrungsaufbau hingegen glich sich das Verhéltnis etwas aus. Die meiste
Verzdgerung und Problematik im Aufbau der oralen Kost hatten mit 66,7 % die Kinder,
die mit einer Gross-Plastik operativ versorgt wurden, dicht gefolgt von der priméren
Verschlusstechnik mit 61,6 %. Nach dem Verschluss nach Schuster kam es bei 50,0 %
der Kinder zu Problemen im oralen Nahrungsaufbau (p=0,992). Wahrend nach dem
Direktverschluss neben dem galligen Reflux (26,3 %), lleuszustande (13,2 %) und
abdominale Komplikationen (10,1%) dominierten, sorgte nach der Silo-Technik nur der
gallige Reflux bei einem Patienten (50,0 %) fur Verzégerungen im Nahrungsaufbau.
Hingegen den wenigsten postoperativen Komplikationen waren verhaltnismafig die
Kinder nach dem primaren Verschluss mit 63,4 % ausgesetzt. Der Verschluss mit dem
Goretex-Patch brachte zu 81,8 % Komplikationen im postoperativen Verlauf mit sich.
Sowohl die Operationstechnik nach Schuster, als auch die Gross-Plastik und der
Primare Verschluss mit Dura waren zu 100,0 % mit postoperativen Komplikationen
behaftet. Bei allen Operationstechniken spielte neben der Sepsis, die Katheterinfektion
und der lleus einen entscheidende Rolle. Weiterhin stark vertreten war die Enteritis
nach primar verschlossenen Gastroschisen. Vergleichen wir noch das tatsachliche
Outcome der Kinder, die unterschiedlich operativ versorgt wurden mit einander, so zeigt
sich, dass die nach Schuster operierten Kinder im Langzeitverlauf keinerlei
Folgebeschwerden hatten. Weiter haben 62,2 % der primar versorgten Kinder im
posthospitalen Verlauf Beschwerden im Bereich des Abdomens. Doch nicht zu
verkennen ist die Tatsache, dass nur 46 (37,4 %) Rucklaufe von uns erfasst werden
konnten, und somit mehr als die Halfte der Angaben bezilglich dem Langzeitgeschehen
vorliegen, weshalb die Aussagekraft der letzten Auswertung kritisch betrachtet werden
muss.

Dennoch mdchten wir uns der Mehrheit der Autoren anschlie3en, die (wenn irgend
maoglich) den Direktverschluss der Gastroschisis anstreben. Allerdings sollte bei grol3en
Defekten und nachfolgend massiven Anstieg des intraabdominalen Druckes alternativ
auf ebenso erfolgreiche Operationstechniken, wie den Verschluss mit Dura oder Silo
ausgewichen werden, um zusatzliche Risiken zu minimieren. Der Erfolg der Silo-
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Technik hangt allerdings von der Schnelligkeit der Reposition der Darmanteile ab. Je
verzogert diese erfolgt, desto hoher steigt das Risiko von mdglichen Infektionen und
Komplikationen beim Neugeborenen.

Zugiger Nahrungsaufbau nach operativem Verschluss des Bauchwanddefektes wird
bis heute als der entscheidende Faktor fur eine schnellere und erfolgreichere Genesung
und damit kirzere Klinikaufenthaltsdauer angesehen. Die Vorteile einer mdglichst
schnellen Gabe trophischer Milchnahrung nach operativer Versorgung der
Gastroschisis liegt vor allem in der Stimulation der Darmfunktion, Stimulation der
endotroschischen Hormone, Reduktion der Cholestasisinzidenz und Verklrzung der
Aufbauphase oraler Kost durch Verbesserung der Darmmotilitat und nicht zuletzt
Vermeidung bakterieller Infektionen. In unserer Studie lag die Dauer der parenteralen
Ernahrung zwischen 2 und 41 postoperativen Tagen, der Median lag bei 9 Tagen. Uber
50 % der operierten Kinder hatten keinerlei Probleme wahrend der postoperativen
enteralen Ernahrungsphase. Anders fand der orale Nahrungsaufbau bei 58,5 % der
Kinder aufgrund Gberwiegend gastrointestinaler Komplikationen nur verzdgert statt. Die
haufigste Komplikationsart, die den Aufbau oraler Kost in unserer Klinik behinderte, war
der gallige Reflux mit 24,4 %, gefolgt von abdominalen Komplikationen mit 13, 0 % und
rezidivierenden lleuszustdnden mit 10,6 %, die auch zu 90,0 % eine Relaparotomie
erforderlich machten. Intestinale Dysfunktionen, die eventuell durch zu lange
parenterale Erndhrung und damit einhergehende Motilitatsstorung des Darms
verursacht wurden, kamen bei 4,1 % der Kinder vor.

Kinder mit diagnostizierter Gastroschisis kdnnen zum einen durch den Defekt schon
pranatal durch eine intrauterine Wachstumsretardierung belastet sein und zum anderen
sind sie ohnehin aufgrund der vorgezogenen Geburt in den meisten Fallen Frihchen,
was u. a. mit einem geringen Gewicht verbunden ist. In der Charité Berlin sind 96,8 %
der Gastrochisiskinder vor der 39. SSW entbunden worden, der Median liegt allerdings
bei 35. SSW 21 Kinder (17,5 %) zeigten ein Gewicht unter 2000 g, weitere 70,8 % unter
3000 g. Der Medianwert belauft sich hierbei auf 2387,5 g. Ein geringes Gewicht oder
eine Wachstumsretardierung sind der haufigste Grund fur postoperative
Komplikationen. Die nekrotisierende Enterocollitis (NEC) wird von vielen Autoren als ein
signifikantes Problem in dieser Patientengruppe gesehen, obwohl es laut Snyder et al
nur 5 % bis 10 % (Snyder et al 1999) und laut Jayanthi et al bis 20 % der Patienten
betrifft (Jayanthi et al 1998). Unsere Analyse ergab eine NEC-Rate von 11,4 % (14).
14,3 % (2) der an Enteritis erkrankten Kinder sind postoperativ verstorben, was 25,0 %
der Sterbefalle ausmacht.

Weitere postoperative Komplikation die regelméafiig bei Kindern mit Gastroschisis in der
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postoperativen Phase eintritt, ist die Katheterinfektion. Die in der Literatur angegebene
Rate der Katheterinfektionen nach operativ versorgter Gastroschisis belauft sich auf
24, 0 % (Fallat et al 1998, Klein et al 2003). Die haufigste Ursache fur diese Art der
Infektion sind Koagulase-negative Staphylokokken (KNS) oder gram-negative
Bakterien. In unserer Studie waren 35 Kinder (28,5 %) von einer Katheterinfektion
betroffen, bei genauso vielen Kindern (28,5 %) wurde postoperativ eine Sepsis
festgestellt. Eine Zentralvenenkatheter - Sepsis kommt am haufigsten bei
Neugeborenen, die in der Neonatalphase Operationen ausgesetzt worden sind, vor.
Eine bakterielle Besiedlung des Darmlumens bei gleichzeitiger Dysmotilitat des
Darms ist hierbei das ausschlaggebende Problem. Die Stase des Darminhalts kann die
Proliferation der Bakterien unterstiitzen, die anschlieBend in den inne liegenden
Zentralvenenkatheter wandern.

Das Kurzdarmsyndrom bei offenem Bauchwanddefekt resultiert aus Darmresektionen
infolge von Atresien oder Nekrosen der Darmanteile, verursacht u. a. durch
nekrotisierende Enterocolitis und Volvulus. Anndhernd 10,0 % der Patienten leiden an
einem Hypoperistalsis- oder Kurzdarmsyndrom (Jeejeebhoy 2002). Massive intestinale
Resektionen des ischamischen Darms, vor allem beim Einbezug des terminalen Illeums,
kdnnen normale Absorptionsprozesse der Nahrung stéren. Nachfolgend kdnnen
sowohl kurz- als auch langzeitige Probleme wie Malabsorption, Gewichtsverlust,
Anamien und/oder Vitaminmangel auftreten. Von 123 Kindern hatten an unserer Klinik
3,3 % (4) ein Kurzdarmsyndrom, bezogen auf die Kinder mit enteraler Begleitfehlbildung
waren es 15,0 % (3).

Insgesamt lasst sich jedoch im Laufe der Jahre der allgemeine Rickgang
postoperativer Komplikationen feststellen. Waren die Kinder zwischen 1982 und 1990
meist noch mit einer hundertprozentigen Komplikationsrate im postoperativen Verlauf
behaftet, so sind sie es heutzutage nur noch zu 33,0 % bis 80,0%, was wieder auf den
hoheren Wissensstand im Hinblick auf das Krankheitsbild der Gastroschisis und
bessere Technik, wie z. B. die Beatmungstechnik zurtickzufihren ist. Und trotzdem sind
es nicht die Art der Geburt, das Geburtsgewicht und das Geburtsalter oder das
Vorhandensein intestinaler Malformationen allein die Faktoren, die zur Mortalitat der
Gastroschisiskinder beitragen. Die Morbiditat beruht meist auf der Folge von Sepsis
und wachst sowohl mit der Pradsenz untergewichtiger Kinder als auch mit dem
Vorkommen der nekrotisierender Enterocolitis an.

Verflogt man die allgemeine Entwicklung der Kinder mit dem Krankheitsbild der
Gastroschisis auch nach dem Klinikaufenthalt weiter, so erfordert speziell der
Langzeitverlauf dieser Kinder im Hinblick auf die Auswirkungen der Gastroschisis als
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auch der damit verbundenen Frihgeburtigkeit besondere Aufmerksamkeit. Die meisten
Publikationen deuten darauf hin, dass Kinder, die mit einer Gastroschisis auf die Welt
kommen, am haufigsten in ihrer Entwicklung gesunden Kindern gleichen. Eventuell
anfanglich vorkommende Rickstdnde z. B. im Wachstum, Kdrpergewicht oder Motorik
werden schnell aufgeholt. Die Mehrheit der Kinder genief3t durchaus ein genauso
qualitatives Leben wie die Mehrheit der gesunden Bevdlkerung (Tunell et al 1995,
Koivusalo et al 2002).

Leider ist uns zu diesem Teil der Studie nicht gelungen, ausreichend analytisches
Material hinsichtlich des Langzeitverlaufs zusammen zu tragen. Unsere Ricklaufquote
beziuglich des Langzeitverlaufs der 123 in die Studie aufgenommenen Kinder liegt
demnach bei 38,2 %. Da unsere Studie sich auf einen langen Zeitraum von tber 20
Jahren bezieht und viele der betroffenen Patienten bereits unbekannt verzogen sind,
machen die Umstande die Relevanz unserer Ergebnisse fraglich. Doch auch unsere
Ergebnisse zeigen, dass die Mehrheit der in der Langzeitperiode erfassten Kinder,
obgleich sie enterale Fehlbildungen, Verzégerungen in der oralen Nahrungsaufnahme
oder Komplikationen im postoperativen Verlauf hatten, laut Percentilenkurven
normalgewichtig war. 87,2 % der Kinder konnten altersgerecht die Kindertagesstatte
und/oder die Schule besuchen. Dementsprechend sind 81,1 % der Kinder altersgerecht
korperlich entwickelt. 83,0 % weisen keine Einschrankungen in Bereich der
Leistungsfahigkeit auf. 57,4 % leiden oder litten nach der Entlassung an
Folgebeschwerden Uberwiegend abdominalen Ursprungs, wie
Stuhlunregelméafigkeiten, Erbrechen oder Probleme mit Nahrungsaufnahme. Nichts
desto trotz sind 93,8 % von 47 erfassten Eltern oder Familien mit der allgemeinen
Entwicklung der Kinder zufrieden. 7,3 % aul3erten eine Unzufriedenheit mit dem
Operationsergebnis.

Aufgrund der Fortschritte insbesondere in dem letzten Jahrzehnt und der einhergehend
sinkenden Letalitat wie auch verbesserten Langzeitergebnisse stellt eine isolierte
Gastroschisis keine Indikation mehr zur Interruptio dar. Schon eine Aufklarung in der
frihen Schwangerschaft sollte den Eltern nahe bringen, dass auch nach langerfristigen
Behandlungen, eventuellen postoperativen Komplikationen und mehreren mdoglichen
Folgeoperationen, dennoch altersgemald entwickelte Kinder mit entsprechender
Lebensqualitat zu erwarten sind. Sollten jedoch im Rahmen der pranatalen Diagnostik
schwerwiegende assoziierte Malformationen oder Anomalien festgestellt werden, ist
eine Intervention der Eltern mit Geburtshelfern, Neonatologen und nicht zuletzt
Kinderchirurgen obligat, um die Frage der Fortsetzung der Schwangerschaft unter
Einbezug aller Aspekte zu diskutieren bzw. ein interdisziplindres Behandlungskonzept
zu erstellen.
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5 SCHLUSSFOLGERUNG

Verbesserung der pranatalen DiagnostikmalRnahmen, operativer Techniken und
perioperativer Moglichkeiten besonders in der letzten Dekade konnten die Letalitat fur
Gastroschisis drastisch senken. Die Behandlung in darauf spezialisierten Kliniken, wie
den Perinatalzentren 1. Stufe, mit entsprechender Kooperation des Fachpersonals
gewahrleistet eine optimale Versorgung.

Die isolierte Gastroschisis stellt heutzutage keine Indikation fir eine Interruptio dar; in
die Schwangerschaftsberatung sollte in jedem Fall ein Kinderchirurg einbezogen
werden.

Postnatal ist sofort der primare Verschluss anzustreben; bei massiven Defekten und zu
erwartenden, grof3en intraabdominellen Druckanstieg sollte zur Vermeidung von Risiken
auf ein plastisches Erweiterungsverfahren ausgewichen werden. Bei Bedarf kann eine
Messung des intraabdominellen Druckes eingesetzt werden.

Die Haufigkeit von Folgeoperationen ist abhangig von den assoziierten
Begleitfehlbildungen; diese haben in der letzten Dekade enorm abgenommen.

Mit Ausnahme von Kindern mit schweren Begleitanomalien ist fiir den Langzeitverlauf
eine altersgemale Entwicklung und normale Lebensqualitdt zu erwarten; anfangliche
Defizite im Wachstum oder Entwicklung werden rasch aufgeholt.

Die Forschung auf dem Gebiet der fetoskopischen Chirurgie muss intensiviert und

weiter verbessert werden, um sie bei einigen, aber wenigen Indikationen am Menschen
mit geringstmaoglichem Risiko anwenden zu kdnnen.
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6 ZUSAMMENFASSUNG

Die Inzidenz eines angeborenen Bauchwanddefektes wird in der Literatur mit 0,5 - 2 auf
10.000 Geburten angegeben. Nach epidemiologischen Studien ist in den letzten Jahren
eher eine allgemeine Zunahme des Auftretens einer Gastroschisis zu verzeichnen bei
nahezu gleich bleibendem Auftreten einer Omphalozele (Stevenson et al 1993). Trotz
verbesserter Schwangerschaftsversorgung und pranataler Diagnostik konnte noch kein
anschaulicher Erfolg hinsichtlich des Outcomes dieses Krankheitsbildes erreicht
werden; im Gegenteil lasst die weltweite Zunahme der Gastroschisis die Dringlichkeit

der weiteren Erforschung dieses Krankheitshildes deutlich werden.

An der Klinik fur Kinderchirurgie des Universitatsklinikums Charité Berlin wurden
zwischen 1982 und Juli 2005 123 Kinder mit Gastroschisis operiert. 115 der Kinder
Uberlebten. Neben dem allgemeinen postoperativen Verlauf wurden Komplikationen
und die Langzeitverlaufe der Kinder mit Hilfe eines Fragebogens erfasst und im
Zusammenhang auf deren Entwicklung und Lebensqualitat analysiert. Der Zeitraum

der retrospektiven Analyse betrug 1-23 Jahre.

119 (97,6 %) der 123 Neugeborenen waren Friuhgeburten. 53,7 % (66) der Kinder
wurden zwischen der 35. und 36. SSW entbunden, Median liegt bei 35. SSW. Der
jungste Saugling kam 12 Wochen zu friih auf die Welt. Wahrend der Schwangerschaft
konnte bei 108 Feten (87,8%) die Gastroschisis frihzeitig préanatal durch
sonographische  Untersuchung  diagnostiziert werden. Der Zeitraum der
Pranataldiagnostik erstreckte sich zwischen der 5. und 36. SSW. 13 (10,6%) der
Frihchen kamen durch Spontangeburt zur Welt, wahrend 107 (87,0%) Kinder durch
eine primare Sectio entbunden wurden. Bei 3 der 123 Kinder konnten keine Angaben
bezuglich des Geburtsmodus gefunden werden. Der haufigste Grund fur eine geplante
und vorgezogene Entbindung war in 73 Fallen die fetale Gastroschisis, wobei in 29
Fallen ein zusatzlicher pathologischer Verdachtsbefund, wie z. B. Dilatation der
Darmschlingen oder ein pathologischer CTG die Sectio notwendig machte. In weiteren
13 Fallen ist die Schwangerschaft vorzeitig durch verfrihten Blasensprung oder
vorzeitige Wehen beendet worden.

Bei 42 (34,1%) der Gastroschisiskinder konnten nach der Geburt zusatzlich eine

weitere Begleitfehlbildung und bei 15 (12,2 %) multiple Fehlbildungen diagnostiziert
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werden. Die Begleitfehlbildungen kdnnen in vier Hauptgruppen unterteilt werden. So
gibt es 20 (16,3 %) Neugeborene mit kardialer, 9 (7,3 %) mit skelettaler und ebenso 13
(10,6) mit urogenitaler Begleitfehlbildung. 21 (17,1 %) dieser Kinder wiesen begleitend
zur Gastroschisis enterale Fehlbildungen auf. 19 (15,4 %) dieser Kinder litten unter
Atresien, wobei am haufigsten die Dunndarmatresie mit 60,0 % auftrat. Es konnten
aul3erdem in funf Fallen Darmstenosen (25,0 %) dokumentiert werden. 18 und damit
95,0 % der enteralen Fehlbildungen konnten primar bei der Erstoperation versorgt
werden. Eine (9,5 %) musste bei einer Sekundéaroperation behandelt werden.

101 (82,1 %) der Bauchwanddefekte konnten tber den primaren Direktverschluss kurz
nach der Geburt verschlossen werden. 11 mussten hingegen mit Goretex, 2 nach
Schuster, 3 mit Dura-Patch und 3 mit einer Plastik nach Gross versorgt werden.

50,0 % genossen die enterale Ernahrung vollig problemlos; 5 Angaben fehlen. Die
Zeitrdume der parenteralen Ernédhrung lagen zwischen 2 und 41 Tagen postoperativ,
Medianwert lag bei 9 Tagen. Aufgrund meist gastrointestinaler Komplikationen verlief
der orale Nahrungsaufbau in 58,5 % der Félle (72) verzogert. Die haufigste
Komplikation beim Aufbau oraler Nahrung war der gallige Reflux mit 24,4 %, gefolgt von
abdominalen Beschwerden mit 10,6 % und rezidivierenden lleuszustanden mit 8,1 %.
Alle 20 Kinder, bei denen postnatal eine enterale Fehlbildung diagnostiziert wurde litten
unter postoperativen Komplikationen. 68,3 % (84) der insgesamt operierten
Gastroschisiskinder mussten zwecks Komplikationen oder Begleiterkrankungen
nachbehandelt werden. 30,9 % (38) der von Komplikationen betroffenen Kinder wurden
mindestens ein weiteres Mal nachoperiert.

86,2 % (106) der betroffenen Kinder konnten regelrecht nach Hause entlassen werden,
8,1% (10) hingegen wurden anschlieend zur Weiterbehandlung in ein anderes
Krankenhaus verlegt. Weitere 5,7 % (7) verstarben. In 5 Féllen sind die Kinder infolge
postooperativer Komplikationen wie u. a. Sepsis und NEC und in weiteren drei Féllen
durch Organversagen verstorben. 4 (50,0 %) der 8 verstorbenen Kinder hatten eine
enterale Begleitfehlbildung.

Die durchschnittliche Klinikaufenthaltsdauer lag bei 29,5 Tagen, wobei Kinder, die nach
der 36. SSW entbunden wurden mit 33 Tagen als auch die Kinder mit enteraler
Fehlbildung mit 43 Tagen durchschnittlich langere Klinikaufenthaltsdauer zeigten. Das
durchschnittliche Entlassungsgewicht betrug 2.770 g.
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5./6.

10.

11.

ABBILDUNGEN

Sonographie: Gastroschisis pranatal

Reposition der eventrierten Darmanteile

Verschluss nach Schuster

Skelettale Begleitfehlbildungen - Postoperative Aufnahme eines Kindes mit
Gastroschisis und multiplen Malformationen der Gliedmal3en

Perioperative Aufnahmen: Gastroschisis mit ausgepragter Kolonatresie,
Stenose und Perforation mit dilatierten Darmanteilen

Perioperative Darstellung — Abfolge beim Direktverschluss

Peri - und postoperative Darstellung — Verschluss mit Gotex

Peri - und postoperative Darstellung — Verschluss nach Schuster
Aufnahme Oktober 2006 — 23 postoperativ; primér verschlossene
Gastroschisis, keine enterale Fehlbildungen, postoperative Komplikationen:
lleus, Wundrevision, Darmfistel, Perforation und Sepsis; mehr als zwei Mal
reoperiert

Aufnahme August 2003 — 5 Monate postoperativ; operativer Verschluss der

Gastroschisis nach Schuster; keine enterale Fehlbildungen, postoperative
Komplikationen: Wundrevision, Katheterinfektion; mehr als zwei Mal reoperiert
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Tabellenverzeichnis

1. Genaues Geburtsalter in SSW

2. Grinde fur die vorgezogene Geburt

3. Form und Vorkommen der Begleitfehlbildungen

4. Art der enteralen Fehlbildung

5. Genaue Bezeichnung und Lokalisation der enteralen Fehlbildung

6. Pathologie der Eventrate aller auswertbaren Patienten

7. Verteilung der Darmauffalligkeiten in Bezug auf die einzelnen enteralen
Fehlbildungsarten

8. Verhalten bei enteraler Erndhrung in Bezug zur operativen Verschlusstechnik

9. Komplikation bei oralem Nahrungsaufbau

10. Verhaltnis des oralen Nahrungsaufbaus in Bezug zur operativen
Verschlusstechnik

11. Korrelation zwischen verzégertem Nahrungsaufbau und Komplikationen im
postoperativen Verlauf

12. Postoperative Komplikationen

13. Grunde fur eine Sekundaroperation; Mehrfachnennung maglich

14. Postoperativen Komplikation mit enteralen Fehlbildung

15. Postoperative Komplikationen in Korrelation mit operativen Verschlusstechnik

16. Genaue Zuordnung und Anzahl postoperativer Komplikationen in Korrelation mit
operativen Verschlusstechnik; Mehrfachnennung maoglich
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17. Anzahl der verstorbenen Kinder mit enteraler Fehlbildung
18. Anzahl der Verstorbenen bezogen auf die postoperativen Komplikationen

19. Zusammenhang zwischen Art der Entlassung aus der Klinik und dem
Entlassungsalter der Kinder

20. Parameter der Entlassung; die Werte beziehen sich auf alle Kinder mit
Gastroschisis

21. Entlassungsalter im Zusammenhang mit der enteralen Fehlbildung

22. Parameter zum Entlassungsalter mit und ohne enterale Fahlbildung

23. Darstellung der Verteilung des miitterlichen Alters bei Geburt des Kindes
24. Pradisponierende Faktoren zur Zeit der Schwangerschaft

25. Liste der eingenommenen Medikamente

26. Korrelation zwischen den konsumierten Noxen und den begleitenden
Malformationen

27.28. Korrelation zwischen dem heutigen Entwicklungsstatus und de
entwicklungsbeinflussenden Faktoren

29. Darstellung aller im Langzeitverlauf genannten Beschwerden bzw.
Komplikationen; Mehrfachnennung méglich

30. Zusammenhang zwischen postoperativen Komplikationen und
Folgeerscheinungen im Langzeitverlauf, Mehrfachnennung maglich

Diagrammverzeichnis
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1. Inzidenz der Gastroschisis im Zeitraum von 1982 bis 2005

2. Verteilung der zwei Geburtsarten auf die Jahre 1983 und 2005
3. Operative Techniken

4. Darstellung der Zeitraume der perenteralen Erndhrung in Tagen

5. Zeitraum zwischen dem Beginn der enteralen Erndhrung und der tatsachlichen
volloralen Nahrungszufuhr

6. Darstellung der Korrelation zwischen Entbindungsfaktoren und dem
postoperativen Outcome

Abktrzungen
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CTG pathologische Cardiotokographie

GS Gastroschisis

ACC Injektionslosung; Wirkstoff: Acetylcystein 300 mg
SSW Schwangerschaftswoche

NEC Nekrotisierende Enterocollitis

Op Operation

Gr. Gruppe

g Gramm
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Fragebogen zum Thema Gastroschisis Fragebogen-Nr.:

Name, Vorname
Geburtstag:
Geburts-Gewicht ........................
GeburtsgroRe ..................
Geschlecht:

Fragen zur Schwangerschaft

1. Komplikationen bei Schwangerschaft
o Ja

O O O OoOo

o Nein

Fragen zur Diagnostik

2. prénatale Diagnostik

o0 keine

3. Durchfihrung der Diagnostik

......... SW
4. Diagnose
o0 Gastroschisis
o Omphalozele
5. Begleitfehlbildungen
o Ja
o isoliert
o multiple
o kardial
0 intestinal
o0 skelettal
0 urogenital
o Nein
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6. Darmwanddicke

Fragen zur Entbindung

7. Frdhgeburt
o Ja

0 Vvor 24 SW
o nach 24 SW
o Nein

8. Vorgezogene Geburt
O Ja, WalUM 2 o e e e
o Nein

Fragen zur Chirurgie

9. Verschluss
0 primar
o0 Goretex
0 Schuster
o Grol3-Plastik
o Dacron

10. Enterotomie
o Enterotomie + ACC
0 nur Ausstreichen
0 Isovist

11. OP von Begleitfehlbildungen
o Ja, wie
o bei Primar-OP
0 Stomata angelegt
0
o Nein

12. Appendektomie
o Ja, wie
o offen
o nach Ehrenpreis
o Nein

Fragen zur Erndhrung

13. parenterale Erndhrung
0O ...oo... Tage
0 Uber Broviakkatheter
= wie lange?
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14. enterale Erndhrung

0 Beginn

= wann vollstandiger oraler Kostaufbau?
o problemlos
0 mit Unterbrechungen

15. Langzeit-Diat
o Ja

0 Nein

wielange?.................
was?

16. verzogerte Nahrungsaufnahme infolge von Kompldin

Aufgrund welcher Komplikationen?

o Nein

o Rezidivierende lleuszustande

Intestin. Dysfunktion

Perforationen

NEC

Gallenganghypoplasie

Reflux

abdominale Komplikationen

SONSHQES. ...

O 0O O0OO0OO0O0Oo

Fragen zur Mutter

17. Alter der Mutter

18. Noxen
o Ja
o]

0
0
0
o Nein

Medikamente
o0 Pseudoephidrin
o0 Ochratoxin+Aflatoxin B
0 Aspirin
o Paracetamol
0 Sonstiges
Zigaretten
Alkohol
Drogen

19. familidre Haufung von GS

o Nein
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Fragen zum Langzeitverl@uf

20. Verstorben

o

21. Verlauf
0
o}
0

22. Re-OP

O O OO

Ja

(@)

< 1 Jahr postnatal
o > 1 Jahr postnatal

(@)

infolge intestinaler Problematik
o infolge postop Komplikationen (welchen?)

o infolge anderer Ursachen

o kardial
o pulmonal
0 sonstiges
Nein
unkompliziert

Re-OP bei Komplikationen
geplante Re-OP zur Patchentfernung

1 mal
2 mal
> 2 mal
keine

23. Folgekomplikationen

O O OO

24. Folgeoperationen

o Ja

O O OO
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o

= Grunde
o infolge postop Komplikationen (welchen?)

o infolge von Fehlbildungen (Welchen?)

Nein

25. Entlassung

= Entlassungsdatum:
» Entlassungsgewicht: kg
= Entlassungsalter:

26. Entwicklung

o

O O O0OO0OO0Oo

altersgerechte kérperliche Entwicklung

korperliche Leistungsfahigkeit eingeschrankt
altersgerechte geistige Entwicklung

altersgerechter Schulbesuch

eingeschrankte Lebensqualitat

Wachstumsriickstand

Zufriedenheit der Eltern mit allgem. Entwicklungsd€indes

27. langfristige  Beschwerden

o Ja, welche
0 Abdominale Beschwerden
o Nahrungsunvertraglichkeit
o Probleme mit Nahrungsaufnahme
0 Intestinale Dysfunktion
0 Obstipation
o Diarrhoe
o Stuhlunregelmafiigkeiten
o0 kosmetisch schlechtes OP-Ergebnis
0 Unzufriedenheit mit OP-Ergebnis
0O Sonstiges...............ccooeviiinnnn.
o Nein
28. Aktuelles
= Alter:
=  Gewicht: kg
= Grosse:
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Allgemeine Angaben

Tag der Geburt Ihres Kindes:

Name |hres Kindes:

Mutter Vater

Geburtsdatum:

Alter bei Geburt des Kindes:

Angaben zur Geburt

Geburtstyp: [0 Spontanabort [ Abortinduktion nach medizinischer Indikation

('Schwangerschaft wurde aufgrund der

Gestationsalter. vollendete SSW

errechneter Geburtstermin:

vieriiny . Oja AllZdlll. o nein

Entbindungsart:

[ spontan [ geplantg=primare)Sectio(Kaiserschnitty ~ [1sekundare Sektie: nachdem bereits die Geburt begonnen hat)

Geburtsrisiken aul3er Gastroschisis/Omphalozele (z.Bathologisches CTG, Gestos@oher Blutdruck,

Eiweil? im Urin, ,Wasser in den Beinen*), Diabetes in der Schwangerschatft etc.):

Weitere angeborene Fehlbildungen Ihres Kindes au3gbastroschisis’lOmphalozele?
oja onein

Diagnosen / Beschreibung anderer Fehlbildung / ander Begleiterkrankung:

Chromosomenuntersuchung vor / nach der Geburt: oja o nein
Befund (z.B. Karyotyp) normal oja o nein

sonstiger Befund:
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Pranatale Diagnostik der Gastroschisis / Omphalozel
Diagnosestellung wahrend der Schwangerschaft: oja o nein

In welcher Schwangerschaftswoche?
Befunde lhres Kindes NACH der Geburt
Schadel: onormal o pathologisch (Befund) o nicht untersucht

Erlauterung:

Niere / Harnableitendes System: o normal o pathologisch (Befund) o nicht untersucht

Erlauterung:

Skelett: onormal o pathologisch (Befund) o nicht untersucht

Erlauterung:

Herz / gro3e Gefalie: onormal o pathologisch (Befund) o nicht untersucht

Erlauterung:

Magen / Darm: onormal o pathologisch (Befund) o nicht untersucht

Erlauterung:

sonstige Ultraschallbefunde:

Angaben der Mutter zur Schwangerschaft

Erkrankungen / Komplikationen wéhrend der Schwangeschaft (Angabe der Schwangerschaftswoche):

Art des Schwangerschafteintritts ¢.B. kiinstliche Befruchtung):

O spontan o Hormonbehandlung o kiinstliche Befruchtung (IVF, ICSI)
Vorausgegangene Schwangerschaften: Anzahl gesamt
Spontanaborte/Fehlgeburten oja Anzahl o nein

Abbriiche oja Anzahl o nein
Eileiterschwangerschaft oja Anzahl o nein

Medikamente vor und wahrend der Schwangerschaft

86



Haben Sie VOR Eintritt der Schwangerschaft explizitfolgende Medikamente eingenommen:

e ASS (Aspirin) oja onein
e Paracetamol oja onein
e Blutverdiinnende Medikamente (z.B. Heparin, Marcymar oja onein
e Blutdrucksenkende Medikamente oja onein
e Insulin oja onein
e Orale Antidiabetika oja onein
* Antiepileptika oja onein
e Sonstige oja onein
Bestand eine Dauermedikation bei Eintritt der Schwagerschaft oja onein

Préaparat (auch Vitamine, Eisen, Folsaure, etc.)
ungefahrer Einnahmezeitraum:

Haben Sie WAHREND der Schwangerschaft explizit folgnde Medikamente eingenommen:

e ASS (Aspirin) oja onein
e Paracetamol oja onein
¢ Blutverdiinnende Medikamente (z.B. Heparin, Marcymar oja onein
e Blutdrucksenkende Medikamente oja onein
e Insulin oja onein
e Orale Antidiabetika oja onein
e Antiepileptika oja onein
e Sonstige oja onein
Bestand eine Dauermedikation wahrend der Schwangschaft oja onein

Préaparat (auch Vitamine, Eisen, Folsaure, etc.)

ungeféhrer Einnahmezeitraum:

Haben Sie ein Folsdurepraparat mindestens 4-6 Wocheror Eintritt der Schwangerschaft und in den erst@

Wochen der Schwangerschaft eingenommen:

oja onein

Rauchen vor und wahrend der Schwangerschaft

Haben Sie vor Eintritt der Schwangerschaft gerauct? Oja onein

Uber welchen Zeitraum (Wochen, Monate, Jahre) h&hemeraucht?

Hat jemand in Threm Haushalt regelmagig geraucht? oja onein

Haben Sie wahrend der Schwangerschaft geraucht? Oja onein

o in den ersten Schwangerschaftswochen o durchgehend bis zur Geburt

Wurde in lhrem Haushalt wahrend der Schwangerschafigeraucht? Oja onein
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Weitere Risikofaktoren

Haben Sie VOR der Schwangerschaft regelméaRig Drkgesumiert? oja onein

Haben Sie WAHREND der Schwangerschaft Drogen kot oja onein

Haben Sie VOR der Schwangerschaft Alkohol konsurier

oja o regelméaRig o gelegentlich o nein

Haben Sie WAHREND der Schwangerschaft Alkohol konisut?

oja o regelméaRig o gelegentlich o nein

Angaben zu den Eltern und Familienmitglieder

Eigene (Mutter/Vater) chronische Erkrankungen (z.B. Diabetes mellitus, Allergien, etc.):

oja, welche o nein

Eigene (Mutter, Vater) Fehlbildungen:

oja, welche o nein

Erkrankungen und/oder Fehlbildungen bei Geschwistem des Kindes:

oja, welche o nein

Erkrankungen/Fehlbildungen bei sonstigen Familienntigliedern (mutterlicher -bzw. véaterlicherseits

Ist Ihnen ein weiterer Fall mit Gastroschisis/Omphdozele in der Verwandschaft bekannt?

oja, beiwem o nei

Allgemeine Fragen zur Entwicklung lhres Kindes

Aktuelle Daten lhres Kindes:

* aktuelles Alter: J.
« aktuelles Gewicht: kg
* aktuelle GroRe: cm
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Kdrperliche Entwicklung von Geburt bis heute:

o altersgerecht o nicht altersgerecht

Verlauf des Wachstums:

o altersentsprechend o nicht altersentsprechend

Kdrperliche Leistungsfahigkeit (Teilnahme an sportlichen Aktivitaten):

o eingeschrankt o nicht eingeschrankt

Besuch der Kita / Schulgauch vorrausichtlich oder in Vergangenheit):

o altersgerecht o nicht altersgerecht o Kind in hauslicher Pflege

Sind Sie mit der allgemeinen Entwicklung lhres Kinaks zufrieden? :

oja onein

Sind Sie / ist Ihr Kind mit dem kosmetischen Operabnsergebnis zufrieden? :

oja onein

Leidet Ihr Kind heute immer noch an den Folgen derErkrankung:

oja o nein
Bauchschmerzen

Probleme mit der Nahrungsaufnahme
Durchfall

Erbrechen

StuhlunregelmaRigkeiten

Reizdarm

Wundheilungsstérung / Reinfektion des Narbengewebes
starke Gewichtsschwankungen
allgemeines Unwohlsein
geschwéchtes Immunsystem
Sonstiges

OO O0OO0OO0O0OO0OO0OO0OO0OOo
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