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Kinderchirurgie

PD Dr. Stefan Holland-Cunz
Chefarzt der Kinderchirurgie
Heidelberg

Sehr geehrte Zuweiser,
liebe Kolleginnen und Kollegen,

Die angeborenen Bauchwandde-
fekte um die es in diesem aktuell
vorliegenden Infoletter geht werden
hierzulande beinah vollstandig pra-
natal erkannt. Wir haben in Heidel-
berg die Mdglichkeit die Familien
interdisziplindr vom Zeitpunkt der
Diagnose bis zur Entlassung des Kin-
des aus der stationdren Behandlung
zuversorgen. Aufklarungsgesprache
durch den Kinderchirurgen, sowie
den Neonatologen in der Prdnatal-
sprechstunde der hiesigen Frauen-
klinik sorgen fiir eine gute Vorbe-
reitung der werdenden Eltern auf
die Situation unmittelbar nach der

Geburt des Kindes. Da Sie als nie-
dergelassene Kollegen in der Lang-
zeitbehandlung dieser Kinder im-
mer die erste Ansprechstation sein
werden, hoffen wir lhnen mit dem
Uberblick auf den folgenden Seiten,
sowohl die Grundlagen als auch die
aktuellen Therapieoptionen nahe
bringen zu kénnen. Auch das fiir Sie
nach der Entlassung sichtbare Spek-
trum ist sehr weit: Von nicht sicht-
baren Narben, normalem Gedeihen
und regelrechtem Trinkverhalten bis
hin zur vollstdndigen Abhdngig-
keit von parenteraler Heimnahrung,
passagerer Stomapflege und ande-
ren Problemen. Getreu dem Motto
unserer Veranstaltungstrilogie ,le-
benslang und liebenswert®, zudem
der ndchste Infoletter erscheinen
wird, sind die Kinder mit Bauch-
wanddefekten nach der initialen Kin-
derchirurgischen Behandlung Pati-
enten fiir die wir auf lange Sicht hin
gemeinsam verantwortlich sind.

Mit freundlichen Griif3en
t
0

Ihr Stefan Holland-Cunz
Chefarzt der Kinderchirurgie
Heidelberg

Angeborene Bauchwanddefekte
(Omphalozele / Gastroschisis)

- Definition 01
- Atiologie und Pathogenese 01
- Leitsymptome 02
- Diagnostik 03
- Therapie 04
- Prognose 06
- Literaturverzeichnis o7

Autor: Dr. Philipp Romero

Telefon-Hotline: 06221 - 56 36284
kinderchir@med.uni-heidelberg.de

www.klinikum.uni-heidelberg.de/
kinderchirurgie



Infoletter 10

Kinderchirurgie

Definition

Bei der Omphalozele (0Z)/ Gastroschisis (GS) besteht ein angeborener
Defekt der vorderen Bauchwand. Bei der GS kommt es rechts des Na-
bels zum Austritt von urspriinglich intraabdominal gelegenen Or-
ganen (Abb. 1). Die Organe flottieren frei im Fruchtwasser. Bei der Ompha-
lozele besteht ein Nabelschnurbruch. Die vor die Bauchdecke prola-
bierten Organe wie Darm, Milz, Leber oder innere Genitale liegen in
einem Omphalozelensack, der aus Bauchfell, Wharton Sulze und der Eihaut
der Fruchtblase besteht und die Organe vor der Amnionfliissigkeit schiitzt.
(Abb. 2).

Die Prdvalenz bei der GS liegt insgesamt bei ca. 4,5:10000 Geburten.
In Betrachtung der internationalen Fehlbildungsregister zeigt sich hier welt-
weit eine steigende Prdvalenz.

Die Prdvalenz der Lebendgeburten bei der OZ liegt konstant bei 0,59 -
4,81/10000 [7].

Atiologie und Pathogenese

Die Atiologie und Pathogenese der embryonalen Fehlsteuerungen sind bis-
her unklar. Bei der GS werden Risikofaktoren wie Untergewicht, Konsum
vasoaktiver Substanzen wie Alkohol und Nikotin, so wie Drogenabusus
der Miitter diskutiert. Ein gehduftes Auftreten bei den ersten Kindern jung-
er Miitter wird registriert.

Assoziierte Begleitfehlbildungen treten bei der OZ (bis 70%) im Vergleich
zur GS (bis 30%) hadufiger auf. Bei der GS sind dies hauptséachlich gastro-
intestinale Anomalien mit Diinn-, Dickdarm-, oder Analatresien. [3]. Bei
der OZ treten neben den gastrointestinalen Anomalien (ca. 60%) kardiale
Anomalien (ca. 40%) und chromosomale Aberationen wie die Trisomie
13/15/18 und 21 (ca. 5%), sowie das Beckwith-Wiedemann Syndrom (ca. 5%)
auf [3].

Abb. 1: Gastroschisis Abb. 2: Omphalozele
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Leitsymptome

Bei der GS kann es bereits intrau-
terin im letzten Trimenon zu Scha-
digungen der Darmwand durch die
Amnionfliissigkeit kommen. Folgen
sind 6dematos aufgetriebene Darm-
schlingen, Fibrinbelege, intestinale
Verwachsungen sowie postpartale
Transportstdrungen. So wird zur Pro-
phylaxe von manchen Autoren bei
der GS eine elektive praterme Ent-
bindung in der 34ten — 36ten SSW.
empfohlen [8], [10]. Bei der OZ hdngt
die Terminierung der Entbindung
von den assoziierten Begleitfehlbil-
dungen ab [5]. Es gibt keinen Nach-
weis fiir das bessere Outcome nach
der sectio cesaria gegeniiber der va-
ginalen Geburt, so dass diese nicht
obligat empfohlen werden kann.

Die vorgeburtliche Betreuung sollte
mit der Diagnosestellung in einem
Zentrum erfolgen. Hier werden fre-
quent (wochentlich) ab der 25.SSW
Ultraschallkontrollen durchgefiihrt.
Der Diameter der prolabierten Darm-
schlingen (> 12mm), sowie die Darm-
wanddicke (> 4mm) sind hier Para-
meter, die zu einer vorzeitigen sec-
tio cesaria fiihren kdnnen. In diese
vorgeburtliche Vorbereitung wird
das Beratungsgesprach mit dem
Kinderchirurgen eingebettet. Er
berat die Eltern auch gemeinsam mit
den Neonatologen in Hinblick auf
die Argumente fiir und gegen einen
Schwangerschaftsabbruch, sowie
den geplanten Geburtstermin und
das postnatale Management.

Postpartal erfolgt die Stabilisie-
rung/Erhalt der Vitalparameter und
der Infektionsschutz:

- Magensonde mit
kontinuierlicher Ableitung
- Sterile Abdeckung mit
feuchten Tiichern und
Warmeschutz in einer Plastikfolie
- Seitenlagerung mit Unterstiitzung
der prolabierten Organe
- Rektale Darmspiilung
- Keine Maskenbeatmung

Diagnostik

Die Diagnose kann ab der 12.SSW
mittels Ultraschalluntersuchung ge-
stellt werden. Im Anschluss sollten
die US Kontrollen bis zur 20. SSW in
4 Wochen Abstdanden erfolgen und
innerhalb der 20.-25. SSW in 2 Wo-
chen Abstdnden, und von da ab in
wochentlichen Abstdnden, da die
prognostisch ungiinstigen Darm-
wandverdnderungen (Zunahme von
Wanddicke und Durchmesser der
Schlingen) erst in der Spatschwan-
gerschaft auftreten.

Die Identifikation der assoziierten
Begleitfehlbildungen beginnt eben-
falls bereits intrauterin und wird
postpartal komplettiert. Gastrointe-
stinale Anomalien werden intraope-
rativ ausgeschlossen.
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Therapie:

Standard der Versorgung angebore-
ner Bauchwanddefekte ist der pri-
mdre operative BW Verschluss.

Die operative Versorgung der Om-
phalozele ist vor allem von der Gro-
Be des Defektes abhdngig. Es be-
steht keine hohe Dringlichkeit, im
Gegensatz zur GS, kleine Defekte
konnen problemlos am Tag der Ge-
burt oder am 1. LT primdr versorgt
werden, grole Defekte konnen
durch entsprechende Vorbereitung
liber 5-10 Tage hinweg, dann nach
erfolgter Anpassung zwischen dem
zu reponierenden Volumen und der
anfdnglich zu kleinen Bauchhdhle,
mit hoherer Erfolgsrate primdr ver-
schlossen werden.

Grundprinzip des Primdrverschlus-
ses ist nach der Inspektion des
Darmes dessen Reposition, und die
Naht aller BW Schichten (Abb. 3 & 4).
Das Entleeren des Darmes per Ein-
lauf und das Dehnen der Bauchhaut
intraoperativ sind mogliche unter-
stlitzende MaBnahmen.
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Vor dem Verschluss der Bauchdecke
bei OZ wird der Omphalozelensack
an der Hautgrenze reseziert. Ist die
BW Liicke zu grof, oder der Druck
im Bauchinneren nach dem Repo-
nieren d. Bauchorgane so grof3 dass
Gefde abgedriickt oder die Atmung
behindert wird besteht die Moglich-
keit ein ,,Patch®“ in die BW einzundh-
en um die Oberflache der ventralen
Bauchwand zu vergréfiern (Abb. 5).
Es werden unterschiedliche, resor-
bierbare (z.B. Permacoll®) und nicht
resorbierbare Materialien einge-
setzt. Nicht resorbierbares Material,
wie Gore Tex® muss zu einem spa-
teren Zeitpunkt explantiert werden.

Eine weitere Therapieoption besteht
darin die Organe in einen sterilen
Sack (,,Silo“) einzupacken. Dieses
Silo wird entweder in den Bauch-
wanddefekt eingendht (Schuster-
plastik) oder mit einem Spannring
narkosefrei in der Bauchwandliicke
fixiert. Das Silo kann im Kinderbett
aufgehdngt werden, die Bauchdecke
wird gedehnt und die Bauchorgane
reponieren sich progredient (Abb.
6). Um das Infektionsrisiko zu mini-
mieren erfolgt der Bauchdeckenver-
schluss innerhalb der ersten 10 Le-
benstage.

Abb. 3: Bauchwandliicke rechts des Nabels
nach Riickverlagerung der Darmschlingen.

Abb. 4: Primdrer Verschluss der Bauchdecke.

Abb. 5: Verschluss des Bauchwandde-
fektes mit einem Gore Tex® Patch.

Abb. 6: Darmschlingen eingepackt in ein

steriles Silo.



Bei sehr groRen OZ mit Lebervorfall
ist durch eine externe Kompressi-
on mittels einer Wickeltechnik des
0Z Sackes der sekundédre Bauchde-
ckenverschluss nach ca. 1 Woche
moglich [2]. Der OZ Sack wird da-
bei mit Vaseline®- und Xeroform®-
Gaze geschiitzt und der Verband
taglich neu angepasst (Abb. 7).

Es existierenvielfdltige konservative
nahtfreie Bauchdecken-Verschluss-
verfahren fiir die GS. Das Grund-
prinzip ist, dass nach Reposition
der Darmschlingen Teile der Nabel-
schnur als biologischer Schutz {iber
den Bauchwanddefekt gelegt und
mit Wundauflagen wie Mepilex®
und Tegaderm® kombiniert werden.
Uber die rasche sekundére Epitheli-
alisierung verschlie3t sich innerhalb
einer Woche der Bauchwanddefekt.
In Vergleichsstudien (konservativ vs
primarer Bauchdeckenverschluss)
zeigte sich in der nahtfreien Gruppe
in iber 80% der Fille eine persistie-
rende Bauchwandhernie [1]. Signifi-
kante Unterschiede in postinterven-
tioneller Infektionsrate, Kostaufbau
und Dauer der stationdren Behand-
lung zeigten sich nicht [9].

Abb. 8: Ovaldr kutane Inzision im Bereich der Bauchwandhernie.

".

Abb. 7: Externe Kompression durch Wickeltechnik bei sehr groer Omphalozele.

Konservative Behandlungsmoglich-
keiten bei der 0Z wurden in den letz-
ten Jahren aufgrund vergleichsweise
hoher Komplikationsraten verlas-
sen.

Ist bei groen Bauchwanddefekten
ein  primdrer  Bauchdeckenver-
schluss nicht méglich wird ein zwei-
zeitiges Vorgehen nach primdrer
Hautdeckung durchgefiihrt. Zwei
Techniken zum sekunddren Bauch-
deckenverschluss, die modifizierte
Kutisplastik und die s.g. ,,compo-
nent seperation technique® (CST)

W .n' Fa el l
Abb. g: Einsetzten der Kutis in den Bauchwanddefekt unter Be-

finden in unserer Klinik Anwendung.
Beide Methoden sind seit Jahren
bekannte Verschlusstechniken die
ohne Zuhilfenahme alloplastischer
Gewebe auskommen. Bei der Kutis-
plastik werden nach ovaldr kutaner
Inzision im Bereich der Bauchwand-
hernie die Faszienrander dargestellt
(Abb. 8), der Kutislappen deepithi-
alisiert und unter Belassung der
darunter adhdrent liegenden Darm-
schlingen in den Bauchwanddefekt
eingendht (Abb. 9)

lassung der darunter adhdrent liegenden Darmschlingen.
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Bei der CST wird nach medianer
Laparotomie der M. rectus abdo-
minis und die Aponeurose des M.
obliquus externus abdominis dar-
gestellt, die Aponeurose 1cm lateral
des M. rectus abdominis longitudi-
nal inzidiert und der M. obliquus ex-
ternus abdominis vom M. obliquus
internus abdominis im gefdafifreien
Bereich getrennt (Abb. 11). Dadurch
kann der M. rectus abdominis bis
zu 5 cm medialisiert werden und bei
beidseitiger Prdparation ein Bauch-
wandverschluss in der Mittellinie
durchgefiihrt werden.
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4
Abb. 10a: Kind mit Bauchwandde-
fekt nach primédrer Hautdeckung.

Abb. 10b: Z.n. sekunddrem Bauchdecken-
verschluss mit modifizierter Kutisplastik.

A

- ~F
Hernie

Rektus

A

Externus

Abb. 11a: Inzision der Externus- Aponeurse 1cm lateral

des M. rectus abdominis.

Prognose

Die Mortalitdtsrate der OZ wird in
der Literatur mit 0-30% angegeben,
wobeiv.a. die assoziierten kardialen
Begleitfehlbildungen die Uberle-
bensrate reduzieren. Seit 1990 wird
in der Literatur kein Todesfall bei GS
beschrieben.

Derprimdre Bauchdeckenverschluss
hat als Operationsverfahren das
prognostisch beste Outcome. Im
Vergleich zu den sekunddren Bauch-
wandverschluss- Verfahren zeigen
sich geringere Sepsisraten, fritheres
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Abb. 11b: vorderer Bauchwandverschluss in der Mittelli-

nie nach bds. Verlagerung des M. rectus abdominis.

Einsetzen der Darmmotilitdt, sel-
tenere Hernienbildung und bessere
kosmetische Ergebnisse. Ein Primar-
verschluss kannin 75 - 98% der Falle
durchgefiihrt werden.

Diinndarmobstruktionen treten bei
GS in 6- 18% der Falle auf und bei
1-12% der Kinder mit OC [11]. 85%
der Diinndarmobstruktionen ma-
nifestieren sich im 1. Lebensjahr.
Zur Reduktion von spdteren Diinn-
darmobstruktionen kdnnen die Ver-
meidung extensiver peritonealer

Manipulationen, von Vicrylnetzen,
abdominaler/ systemischer Infekti-
onen und von Relaparotomien bei-

tragen [4].
Im Langzeitergebnis zeigt sich bei
angeborenem Bauchwanddefekt

nach addquater Therapie in der Le-
bensqualitdt kein signifikanter Un-
terschied zur Allgemeinbevdlkerung
[12]. Defizite im Kérpergewicht (BMI)
oder Korpergréfie werden ab dem 2.
Lebensjahr ausgeglichen [6].
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