11. April 2014

= AN
2\ P )3
<o 0
Sp7es

Stellungnahme

Zum

Beschluss der Arbeitsgemeinschaft
der Obersten Landesgesundheitsbehdrden

vom 13./14. November 2013 zur Thematik Fetalchirurgie

(vgl. Schreiben des Bundesministeriums fur Gesundheit vom 24. Februar 2014)



Stellungnahme der Bundeséarztekammer
zur Thematik Fetalchirurgie vom 11. April 2014

Inhaltsverzeichnis 2

Hintergrund 3

Stand der intrauterinen fetalen Chirurgie, einschlief3lich Mdglichkeiten
und Grenzen bzw. Risiken der intrauterinen fetalen Chirurgie

Problemschwerpunkte 5

e Zur Erforderlichkeit verbindlicher Regelungen zur Qualitatssiche-
rung im Hinblick auf die apparativen, operativen und personellen
Voraussetzungen

e Zur Notwendigkeit verbindlicher Regelungen beztglich der fachli-
chen Aus- und Weiterbildung der am Eingriff beteiligten Arztinnen
und Arzte

e Zur Notwendigkeit verbindlicher Regelungen zur Anwendung etab-
lierter Verfahren (z. B. zur Schmerzlinderung beim Fotus)

e Zur Notwendigkeit der Einbindung einer Ethikkommission

Anlage

e Diemert et al., DAB 109:38:603-608

Seite 2 von 11



Stellungnahme der Bundeséarztekammer
zur Thematik Fetalchirurgie vom 11. April 2014

.  Hintergrund

Fetalchirurgie bezeichnet die Mdglichkeit der vorgeburtlichen Operation im Rahmen ei-
ner Therapie in utero bei vor allem schweren oder lebensbedrohlichen Fehlbildungen
oder Erkrankungen des heranwachsenden Fetus. Bei der fetalen Chirurgie kann ein
Fetus sowohl offen (der Uterus und die Fruchtblase werden eroffnet, der Fetus ent-
sprechend gedreht und dann operiert) als auch minimal-invasiv (mittels in die Frucht-

blase durch Trokare eingebrachter Instrumente) operiert werden.

Seitdem Michael Harrison im Jahr 1981 die erste offene Operation an einem Fetus im
Mutterleib durchfiihrte, indem der Bauch der Schwangeren gedéffnet und der Fetus teils
oder ganz entnommen wurde, entwickelt sich die Fetalchirurgie dynamisch, teils durch
technische Innovationen, teils durch die Ausweitung der Anwendung auf verschiedene
Krankheitsbilder.

Eine wesentliche Voraussetzung fiir fetalchirurgische Verfahren ist die exakte Diagnose
der Fehlbildung bzw. der Erkrankung des Feten und eine Beurteilung ihres Schwere-
grades. Diese ist durch sonographische Methoden, ggf. in Kombination mit zuséatzli-
chen Verfahren wie einer fetalen Magnetresonanztomographie, mdglich. Die Fehlbil-
dung bzw. Erkrankung sowie deren Auswirkungen und die Prognose muissen mit aus-
reichender Evidenz bekannt sein, um entscheiden zu kdnnen, ob fetalchirurgische Ver-

fahren angewandt werden kénnen.

Nicht selten sind die sonographisch detektierten Fehlbildungen bzw. Erkrankungen des
Feten Zeichen fur eine chromosomale Stérung. Liegt der Verdacht auf eine genetische
Erkrankung des Feten vor und wird somit eine vorgeburtliche Risikoabklarung im Sinne
des 8 3 Nr. 3 GenDG durchgefinhrt, ist gemafld GenDG u. a. eine genetische Beratung

durchzufthren.

Ein Hauptproblem der fetalen Chirurgie liegt in der Stabilisierung der Schwangerschaft
nach Beendigung der Operation. Zu diskutieren sind Nutzen und Risiko der fetalen Chi-
rurgie mit Blick auf den Feten (u. a. vorzeitiger Blasensprung, erhohte Frihgeburtlich-
keit, Verletzungsgefahr) sowie auf die Mutter (u. a. Invasivitat des Eingriffs, Verlet-
zungsgefahr). Angesichts dessen fokussiert die Forschung auf die Frage, welche Feten
von einem intrauterinen Eingriff und welche Feten von einer postnatalen Versorgung
profitieren. Von groRer Bedeutung ist daher die Beratung der Mutter bzw. der Eltern,
insbesondere bezlglich alternativer nachgeburtlicher und ggf. alternativer pranataler

Behandlungsoptionen.

Eine Indikation fUr die Fetalchirurgie besteht nur bei Erkrankungen, die unbehandelt

zum Tod des Feten oder intrauterin zu irreversiblen Schaden fiihren. Wahrend nach
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derzeitigem Stand der medizinischen Wissenschatft fiur Verfahren wie die fetoskopische
Laserkoagulation bei Zwillingstransfusionssyndrom durch randomisierte Studien ein
Nutzen belegt ist, sind andere Verfahren der fetalen Chirurgie aufgrund fehlender rand-
omisierter Studien und angesichts der Seltenheit der Krankheitsbilder als Gegenstand

der Klinischen Forschung anzusehen®.

Auch Eingriffe, die bislang nicht in randomisierten Studien untersucht worden sind, fol-
gen jeweils einer klaren Rationale und Indikationsstellung. Da diese Behandlungsver-
suche in der Regel an sehr unreifen Feten eingesetzt werden mit dem Ziel, das fetale
Leben zu erhalten und die Schwangerschaft bis zu einem sicheren Entbindungsalter
des Feten fortzufiihren, gibt es fir die meisten dieser Feten keine effektive hachgeburt-

liche Behandlungsalternative.

Schlussfolgerungen:

Fur wenige Krankheitsbilder (z. B. Zwillingstransfusionssyndrom) liegen randomisierte
Studien vor, die einen Nutzen der Fetalchirurgie in diesen Fallen belegen. Andere Ver-
fahren der fetalen Chirurgie sind aufgrund fehlender randomisierter Studien und ange-
sichts der Seltenheit der Krankheitsbilder als Gegenstand der Klinischen Forschung

anzusehen.

! Eine Ubersicht gibt u. a. die Arbeit vom Diemert et al., DAB 109; 38:603-608, s. Anlage.
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Problemschwerpunkte

Zur Erforderlichkeit verbindlicher Regelungen zur Qualitatssiche-
rung im Hinblick auf die apparativen, operativen und personellen
Voraussetzungen

Zu den von der AOLG aufgeworfenen Forderungen nach Qualitatssicherung bei der in-

trauterinen fetalen Chirurgie ist folgendes festzuhalten:

Die Verwendung des Begriffs der Qualitatssicherung wird im Beschluss der AOLG
sehr weit gefasst. Er ist nicht beschrankt auf die Qualitatssicherung im engeren
Sinne, d. h. die Qualitatssicherung arztlichen Handelns einschliel3lich des struktu-
rellen Rahmens dieses Handelns. Vielmehr wird auch auf die Qualitatssicherung
der personlichen Qualifikation von Arztinnen und Arzten abgestellt, betrifft also die
Gebiete der Aus-, Fort- und Weiterbildung. Dieser Aspekt der Strukturqualitat wird

hier zunachst ausgeklammert (siehe dazu Abschnitt 11.2).

Zur Frage der Erforderlichkeit von QualitatssicherungsmalRnahmen im engeren
Sinne lasst sich feststellen, dass hochkomplexe Versorgungsleistungen wie fetal-
chirurgische Eingriffe ohne Zweifel besondere Anforderungen an arztliches Han-
deln stellen. Es ist davon auszugehen, dass derartige Leistungen ohnehin nur in
hochspezialisierten, vornehmlich universitaren Versorgungseinrichtungen erbracht
werden. Als Ansatzpunkt fur die Einfihrung einer spezifischen Qualitatssicherung
reicht aber nach heutigem Verstandnis die Feststellung einer hohen Komplexitat
von Leistungen allein nicht aus. Vielmehr sollten konkrete Hinweise auf Versor-
gungsdefizite bzw. Qualitatsmangel vorliegen. Dies ist im Begriindungstext des

AOLG-Beschlusses jedoch nicht eindeutig erkennbar.

Die AOLG thematisiert im Kern nicht das Thema defizitarer Versorgungsqualitéat
bei der Fetalchirurgie und damit einen moglichen Bedarf nach Qualitatssicherung,
sondern vielmehr den Umgang mit der Weiterentwicklung der Medizin insgesamt.
Die Grundsatzfrage, wie man insbhesondere ethisch und juristisch mit der Anwen-
dung wenig erprobter und damit inhdrent risikobehafteter Malinah-
men/Operationen umgehen moéchte, ist eher eine gesellschaftliche Frage und nicht
durch Qualitatssicherung zu beantworten. Unter medizinischen Aspekten und der
praktischen Frage der Implementierung in eine Regelversorgung ware dies hinge-
gen ein Thema fiir eine Methoden- und Nutzenbewertung, wie sie etwa der G-BA
(teilweise mit Unterstitzung des IQWIiG) standig vornimmt (wenn auch unter dem

besonderen Aspekt der Aufnahme/Nichtaufnahme in den GKV-Leistungskatalog).

Seite 5von 11



Stellungnahme der Bundeséarztekammer
zur Thematik Fetalchirurgie vom 11. April 2014
Unbelastet vom Aspekt des Leistungsrechts wére die systematische Bewertung
von Fetalchirurgie ein Thema fir ein Health Technology Assessment (HTA), also
eine systematische methodisch-wissenschaftliche Annaherung. Davon abgesehen
ist davon auszugehen, dass Vorgehensweisen und Fortschritte auf diesem Gebiet

ohnehin in wissenschaftlichen Publikationen und Studien dokumentiert werden.

e Die in der Begriindung bereits als Forderung formulierte Beschrankung der Durch-
fihrung von Fetalchirurgie auf ,sehr wenige Zentren" unter Zugrundelegung noch
zu entwickelnder Kriterien deutet unterschwellig die Idee der Festlegung von Min-
destmengen an. In dem Verstdndnis der aktuellen Rechtsprechung (vgl. BSG-
Urteil v. 18.12.2012, B 1 KR 34/12 R) werden Mindestmengen durchaus als In-
strument der Qualitatssicherung klassifiziert. Auch hier sollte aber das Prinzip gel-
ten, dass zunéachst Versorgungsdefizite konkret zu benennen und méglichst auch
zu quantifizieren sind. Erst danach wére zu entscheiden, ob und welche Qualitats-

sicherungsinstrumente zweckmafig sein kénnten.

Schlussfolgerungen:

Die im Beschluss der AOLG erhobene Forderung nach Einfiihrung von Qualitatssiche-
rungsmalinahmen in der Fetalchirurgie ist nicht ausreichend begriindet. Es kdnnen
noch keine Handlungsansatze sinnvoll abgeleitet werden, wenn vermeintliche oder tat-
sachliche Defizite nicht klar benannt sind. Die in der Begriindung hintereinander ge-
reihten Aspekte medizinischer, juristischer und ethischer Natur erscheinen eher als
Ausdruck diffusen Unbehagens, das einer Konkretisierung bedurfte, bevor jegliches

weitere Vorgehen veranlasst wird.

Als naheliegende MaRRnahme wére die Fetalchirurgie zunachst mit einer wissenschaft-
lichen Methodenbewertung zu begleiten (was bereits in den Fachkreisen umgesetzt
wird). Erst dann wéren, auf der Basis solider Kenntnisse der Versorgungssituation, ggf.
Uberlegungen zur Qualitatssicherung zu thematisieren. Verfahren zur Qualitatssiche-
rung in der Fetalchirurgie kdnnten Anforderungen zur Struktur-, Prozess- und Ergeb-
nisqualitét beinhalten und sollten Transparenz dariiber herstellen, welche Auswirkun-
gen einzelne Schritte im Prozess der Fetalchirurgie auf die Behandlungsergebnisse

(Follow-up) haben.

Eventuell ware zu prifen, ob die intrauterine fetale Chirurgie ein Thema fir den Kata-
log des § 116b SGB V (hochspezialisierte Leistung, geringe Fallzahlen, interdisziplina-

rer Teamansatz etc.) sein kénnte.
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1.2. Zur Notwendigkeit verbindlicher Regelungen beziiglich der fachli-
chen Aus- und Weiterbildung der am Eingriff beteiligten Arztinnen
und Arzte

Im Votum der AOLG selbst werden zahlreiche Aspekte aufgeworfen, die einer Berlick-
sichtigung von Fetalchirurgie als Inhalt der arztlichen Aus- und Weiterbildung entge-
genstehen. Fetalchirurgische Eingriffe sind selten und z. T. &uRerst komplex, so dass
die von der AOLG formulierte Voraussetzung, solche Eingriffe ,an einem ausgewiese-
nen, spezialisierten, multidisziplinaren Zentrum fir pranatale Chirurgie* durchzuftihren,
aus grundsatzlichen Erwagungen zu unterstiitzen ist. Aus demselben Grund ist Fetal-
chirurgie als zu hoch spezialisiert zu werten, um sie als Inhalt der &rztlichen Aus- und
Weiterbildung vorzusehen.

Um die Fetalchirurgie wissenschaftlich, klinisch und strukturell zu starken, ist perspekti-
visch die Einrichtung von Lehrstiihlen an entsprechend ausgewiesenen, spezialisierten,

multidisziplindren Zentrum flr pranatale Chirurgie zu diskutieren.

Schlussfolgerungen:
Die Fetalchirurgie ist nicht als Inhalt der arztlichen Aus- und Weiterbildung vorzusehen.

Die Forderung der AOLG, dass fetalchirurgische Eingriffe nur an einem ausgewiese-
nen, spezialisierten, multidisziplinaren Zentrum fiir pranatale Chirurgie durchgefiihrt

werden soll, ist zu unterstitzen.
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1.3. Zur Notwendigkeit verbindlicher Regelungen zur Anwendung etab-
lierter Verfahren (z. B. zur Schmerzlinderung beim Fotus)

Die Fetalchirurgie ist ein sich derzeit dynamisch entwickelndes Spezialgebiet der Medi-
zin. Sie wird weltweit an wenigen spezialisierten Zentren durchgefihrt; in Deutschland
insbesondere in Bonn, Hamburg, GieRen/Marburg sowie in Frankfurt/Main, Halle und

TUbingen.

Fetalchirurgische Eingriffe werden derzeit im Wesentlichen im Rahmen von klinischen
Studien durchgefuhrt; nur fir wenige Verfahren ist die wissenschaftliche Evidenz be-
legbar (vgl. auch 11.1). Bisher sind daher weder international noch national Leitlinien fur
die Fetalchirurgie erarbeitet worden; Konsensbildung findet auf wissenschaftlichen

Kongressen und durch einen Austausch der Zentren untereinander statt.

Fir einzelne Eingriffe ebenso wie fur klinische Studien, in deren Rahmen fetalchirurgi-
sche Eingriffe durchgefiihrt werden, wurden in den Zentren in Deutschland sogenannte
Standard Operating Procedures (SOPs) entwickelt, also Arbeitsanweisungen, die das
Vorgehen innerhalb eines Prozesses beschreiben und den ausfiihrenden Personen er-

klarend an die Hand gegeben werden. Diese SOPs umfassen in der Regel:

e Dokumentation
e Information und Schulung der Betroffenen

e Anderungsmanagement

Zu diskutieren ist, ob fur die etablierten Verfahren der Fetalchirurgie mittelfristig Richtli-
nien als bundeseinheitliche Regelungen erarbeitet werden sollen. Neben Evidenz-
basierten Regelungen u. a. zu Indikationsstellung, Verfahrensauswahl und Qualitatssi-
cherungsmafnahmen sollten auch medizin-ethische Aspekte in den Richtlinien Be-

ricksichtigung finden.

Aufgrund der besonderen fachlichen Nahe zu den Aufgabeninhalten ist beziglich der
Richtlinienkompetenz grundsatzlich einer Selbstverwaltungsinstitution der Vorzug zu
geben. Zwar hat der Gesetzgeber im GenDG wesentliche, die arztliche Berufsaus-
Ubung (z. B. die Festlegung der Qualifikationen fur die genetische Beratung) betreffen-
de Aufgaben der Gendiagnostik-Kommission (GEKO) im Rahmen der Richtlinienerstel-
lung zugewiesen, obwohl diese Regelungsinhalte Umkehrschluss aus Art. 74 Abs. 1
Nr. 19 GG der Kompetenz der Landesgesetzgeber unterliegen. Zudem sind mit Rege-
lungen zur arztlichen Berufsausiibung befasste Arbeitsgruppen der GEKO, die ihrem
gesetzlichen Auftrag entsprechend ,den allgemein anerkannten Stand der Wissen-
schaft und Technik zu medizinischen Fragen feststellen sollen, teilweise mehrheitlich

nicht-arztlich besetzt. Vor dem Hintergrund dieser Vorgehensweise und der damit do-
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kumentierten fachlichen Unausgewogenheit stellt sich die Frage, ob Kommissionen wie
die GEKO nicht zuletzt angesichts ihrer Zusammensetzung den umfangreichen Auftra-
gen zur Berufsaustibung Feststellung des allgemein anerkannten Standes der medizi-
nischen Wissenschaft und Technik und damit wesentlicher, die arztliche Berufsaus-

Ubung betreffenden Regelungen tberhaupt zu erfillen imstande ist.

Der Vorschlag der Arzteschaft, in Analogie zum Transfusionsgesetz eine Gendiagnos-
tik-Kommission beim Robert Koch-Institut anzusiedeln, die im Zusammenwirken mit der
Bundeséarztekammer den Stand der Wissenschaft und Technik im Bereich der Gendi-
agnostik in Richtlinien feststellt und so die fachliche Kompetenz der Arzteschaft und die
gesundheitspolitische Verantwortung zusammenfihrt, wurde im Gesetzgebungsverfah-

ren zum GenDG nicht weiter verfolgt.

Auch hinsichtlich der Leistungsfahigkeit wird in diesem Zusammenhang auf die um-
fangreiche Richtlinientatigkeit der Bundesérztekammer verwiesen, so im gesetzlichen
Auftrag gemal Transfusionsgesetz und Transplantationsgesetz. Dariliber hinaus hat
sich die Bundesarztekammer fortlaufend insbesondere in verschiedenen medizinischen
Spezialgebieten engagiert, indem weit vor einer gesetzlichen Regelung zuerst standes-
rechtliche Regelungen durch Richtlinien der Bundesarztekammer festgelegt wurden.
Beispielhaft seien die Richtlinien der Bundesarztekammer in den Bereichen Gendiag-
nostik, Pranataldiagnostik sowie die (Muster-)Richtlinie zur Durchflihrung der assistier-

ten Reproduktion angeftihrt.

Neben der groRRen fachlichen Néhe spricht angesichts eines jungen, sich dynamisch
entwickelnden medizinischen Spezialgebietes auch die héhere Flexibilitat fir eine

Richtlinienldsung.

Schlussfolgerungen:

Insbesondere fir die etablierten Verfahren der Fetalchirurgie ist die Erarbeitung von

Richtlinien im Sinne bundeseinheitlicher Regelungen zu diskutieren.

Im Interesse einer optimalen Versorgung und Behandlung der betroffenen Feten und
ihrer Mutter ist die Arzteschaft bereit, auf der Basis einer rechtlichen Regelung und
Aufgabenzuweisung auch fur die Fetalchirurgie Aufgaben zur verantwortungsbewuss-
ten Ausgestaltung und Umsetzung dieser rechtlichen Rahmenbedingungen, so durch
die Erarbeitung von Richtlinien der Bundesarztekammer zur Feststellung des jeweils

gesicherten Standes der Erkenntnisse der Wissenschaft, zu tibernehmen.
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11.4. Zur Notwendigkeit der Einbindung einer Ethikkommission

Nach Landesrecht sind Ethikkommissionen fir die medizinische Forschung am Men-
schen bei den Landesarztekammern, den medizinischen Fakultdten oder an den medi-
zinischen Fachbereichen der Hochschulen eingerichtet. GemaR 8§ 40 ff des Arzneimit-
telgesetzes sowie 88 20 ff. des Medizinproduktegesetzes begutachten bzw. bewerten

diese Ethikkommissionen Vorhaben fir klinische Prifungen am Menschen.

Die Landergesetze enthalten teilweise Regelungen, die auch die Errichtung von Ethik-
kommissionen fir die Begutachtung allgemeiner medizinisch-ethischer Fragestellun-
gen, die aulRerhalb des Forschungsbereichs liegen, vorsehen. Eine solche Regelung

auf Landesebene liegt aber nicht fir alle Bundeslander vor.

Die Zustandigkeit der bei den Landesarztekammern eingerichteten Ethikkommissionen
bezieht sich nach § 15 der Berufsordnung auf die berufsethische und berufsrechtliche
Beratung von Arzten, die sich an einem Forschungsvorhaben beteiligen. Die Erfor-
schung einer neuen fetalchirurgischen Operationsmethode am Menschen ist mithin be-
ratungspflichtig, nicht aber der zielgerichtete diagnostische oder therapeutische Eingriff,

der auf einer erforschten Methode beruht.

Nur fur wenige fetalchirurgische Verfahren ist die wissenschaftliche Evidenz derzeit be-
legbar (vgl. auch I1.1). Um die Fetalchirurgie zu etablieren bzw. weiter zu entwickeln, ist
zu diskutieren, ob nach derzeitiger wissenschaftlicher Evidenz als experimentell einzu-
stufende fetalchirurgische Eingriffe nur im Rahmen von klinischen Studien oder — in
begriindeten Einzelféllen — als Heilversuche an entsprechend spezialisierten Zentren

durchgefiihrt werden durfen.

Durch eine solche Vorgabe ware sichergestellt, dass das Votum einer nach Landes-
recht eingerichteten Ethikkommission fur die Durchfiihrung dieser im Rahmen Kklini-
scher Studien angewandter fetalchirurgischer Verfahren verpflichtend ist und dass die
Behandlungsergebnisse durch ihre Verdffentlichung in eine wissenschaftliche Bewer-
tung der Verfahren und somit als Basis fiir zukiinftige wissenschaftliche Evidenz zur
Verfligung stehen. Die nach Landesrecht eingerichteten Ethikkommissionen sind hin-
gegen mehrheitlich nicht befugt, Einzelfallbetrachtungen bzw. Begutachtungen allge-
meiner medizinisch-ethischer Fragestellungen, die auRerhalb des Forschungsbereichs
liegen, durchzufihren und entsprechende Voten abzugeben. Eine solche Einzelfallbe-
trachtung wird von den Ethikkommissionen der Landesarztekammern mehrheitlich

auch nicht als zielfuhrend angesehen.

Nicht zuletzt angesichts der Entwicklung neuer Methoden, die ggf. in einem anderen

Zentrum als dem, das die schwangere Frau zur Diagnostik und Beratung aufgesucht
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hat, angewandt werden, ist eine umfassende Beratung — ggf. auch tber die Grenzen
des auf Fetalchirurgie spezialisierten Zentrums hinaus — von erheblicher Bedeutung.
Diese setzt eine gute, Uber rein wissenschaftlichen Fragen hinausgehende Vernetzung
der fetalchirurgischen Zentren voraus mit dem Ziel, fur jede Fallkonstellation die jeweils

optimale medizinische Versorgung empfehlen zu kénnen.

Schlussfolgerungen:

Fetalchirurgische Eingriffe sollen derzeit nur im Rahmen von Klinischen Studien oder —
in begriindeten Einzelfallen — als Heilversuche an spezialisierten Zentren durchgefiihrt
werden. Das Votum einer nach Landesrecht eingerichteten Ethikkommission fur die
Durchfihrung dieser im Rahmen Klinischer Studien angewandter fetalchirurgischer
Verfahren ist verpflichtend; die Behandlungsergebnisse sollen fir eine wissenschaftli-
che Bewertung der Verfahren dokumentiert und somit als Basis fir zukiinftige wissen-

schaftliche Evidenz zur Verfigung gestellt und veroffentlicht werden.
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MEDIZIN

Moglichkeiten und Grenzen der
intrauterinen Chirurgie

Anke Diemert, Werner Dieh, Peter Glosemeyer, Jan Deprest, Kurt Hecher

ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund; in den letzten zehn Jahren wurden auf dem
Gebiet der intrauterinen Chirurgie wichtige Fortschritte er-
zielt. Randomisierte Studien zeigten fiir ausgewdahlte Ver-
fahren einen Nutzen fiir betroffene Feten,

Methoden: Selektive Literaturrecherche

Ergebnisse: Randomisierte Studien belegen filr die feto-
skopische Laserkoagulation hel Zwillingstransfusions-
syndrom und die intrauterine Chirurgie bei Spina bifida
mittels Hysterotomie einen Nutzen filr die betroffenen Fe-
ten. Weitere fetoskopische Therapien zeigen vielverspre-
chende Ergebnisse. Aufgrund fehlender randomisierter
Studien und teilweise sehr seltenen Krankheitsbildern
sind einige Verfahren der fetalen Chirurgie noch als expe-
rimentell anzusehen. Die fetoskopische Laserkoagulation
ist bei weitem der haufigste chirurgische Eingriff beim
Fotus, die Inzidenz des Zwillingstransfusionssyndroms be-
tragt etwa 1 : 2 500 Schwangerschaften. Die weiteren hier
vorgesteliten Eingriffe und Indikationen sind wesentlich
seltener. Eine Indikation besteht nur bei soichen Erkran-
kungen, die unbehandelt zum Fruchttod oder bereits intra-
uterin zu irreversiblen Schiden fiihren,

Schiussfolgerungen: Das Feld der fetalen Chirurgie entwi-
ckelt sich dynamisch. Beim schweren fetofetalen Trans-
fusionssyndrom hesteht aufgrund der Studienlage eine In-
dikation zur prinatalen Intervention mittels Laserkoagula-
tion. Fiir andere Krankheitsbilder wie Myelomeningozele
und kongenitale Zwerchfellhernie ist die Datenlage noch
eingeschrankt. Weitere Indikationen sind derzeit experi-
mentell. Betroffene Eltern sollten {iber die Mdglichkeit der
intrauterinen Chirurgie informiert und, wenn sie dies wiin-
schen, an ein entsprechendes Zentrum verwiesen werden,

b Zitierweise
Diemert A, Diehl W, Glosemeyer P, Deprest J,
Hecher K: Intrauterine surgery—choices and
limitations. Disch Arztebl Int 2012; 109(38): 603-8.
DOL: 10.3238/arztebl.2012.0603

Klinlk und Poliklinik fiir Geburtshlife und Pranatalmedizin, Universitits-
Kiinikum Hamburg Eppendorf; Prof. Dr. med. Hecher, Dr. med. Diemert, Diehl,
Glosemeyer
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ie Maglichkeil zur intrauterinen Korrektur von
fetalen Fehlbifdungen beschéftigt Prinatalme-
diziner und Kinderchirurgen. Magliche Vorteile sol-
cher Eingriffe bestehen in einer besseren Prognose
bestimmter kongenitaler Fehlbildungen. Im Gegen-
satz zu postnatalen Eingriffen wird auch die Mutter
einem Risiko unterzogen. Ferner entstehen bei der
fetalen Chirurgie bedingt durch den Eingriff zusétz-
liche Risiken fiir den Fetus, inshesondere vorzeitiger
Blasensprung, Frithgeburtlichkeit und Verletzungen.

Ein zentraler Gegenstand der Forschung ist daher,
welche Feten wirklich von einem Eingriff intrauterin
profitieren im Vergleich zur postnatalen Korrektur.
Eine Indikation zur intrauterinen Chirurgie besteht
nur bei FErkrankungen, die bereits intrauterin zum
Fruchttod oder zu postnatal nicht mehr behandelba-
ren Schiden fiihren.

Im Folgenden werden die wichtigsten Krankheits-
bilder, die heute durch fetale Chirurgie behandelt wer-
den konnen, vorgestellt und ein Uberblick tiber den
Stand der Forschung gegeben. Grundlage dieser Uber-
sichtsarbeil ist neben eigenen Erfahrungen eine aus-
fithrliche Literaturrecherche (Suchbegriffe ,,Fetale™
Chirurgie, sowie die einzelnen Krankheits-Entitéiten),

Zwillingstransfusionssyndrom

Bei geschitzten {iber 10 000 Lasereingriffen im letz-
ten Jahrzehnt (el) kommt der Laserkoagulation von
plazentaren Gefifianastomosen beim Zwillingstrans-
fusionssyndrom (Englisch: Twin to twin (ransfusion
syndrome [TTTS]) ein Gberragender Platz in der in-
trauterinen Chirurgie zu. Beim TTTS entwickelt sich
zwischen den beiden Zwillingen ein chronisches Un-
gleichgewicht im Blutvolumen aufgrund von plazen-
taren GefidBanastomosen, die bei einer monochoria-
len Plazenta immer vorliegen. Das TTTS hat eine In-
zidenz von 1 :2 500 Schwangerschaften oder 1 : 50
Mehrlingsschwangerschaften und tritt meist zwi-
schen der vollendeten 16. und vollendeten 26.
Schwangerschaftswoche auf (€2). Das TTTS wird
aufgrund von sonographischen Kriterien diagnosti-
ziert. Hierbei zeigt sich ein oligourisches Oligo- oder
Anhydramnion beim Spenderfeten (Donor) mit ei-
nem tiefsten vertikalen Fruchiwasserdepot von
<2cm und ein polyurisches Polyhydramnion beim
Empfingerfeten (Rezipienten) mit einem tiefsten
Fruchtwasserdepot {iber 8 cm, Das Syndrom ist cha-
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rakterisiert durch Hypovolamie, Oligurie und Oligo-
hydramnion beim Donor und Hypervolimie, Poly-
urie und Polyhydramnion als Ausdruck der Volumen-
iberlastung beim Rezipienten,

Unbehandeit hat das TTTS eine sehr hohe fetale
Mortalitdt von 80-90 %. In der Vergangenheit war
die wiederholte Amniondrainage die einzige Thera-
piemdglichkeit, bis De Lia 1990 erstmals den Ver-
schluss der plazentaren Anastomosen mit Hilfe der
Laserkoagulation iber einen kombinierten Zugang
aus Laparotomie und Fetoskopie beschrieb (1). Im
lahr 1992 gelang Ville und Mitarbeitern erstmals der
komplett fetoskopische Verschluss (Abbildungen 1,
2) (2). Nachfolgend haben mehrere Studien (3, 4),
insbesondere die randomisierte kontrollierte Studie
von Senat und Mitarbeitern (5), die Uberlegenheit
der Laserkoagulation gegeniiber serietlen Amnion-
drainagen belegt (Tabelle).

VP1753% GA=19414

Signifikante Vorteile fir die fetoskopische Laser-
koagulation zeigten sich bei den Endpunkten fetales
Uberleben, Gestationsalter bei der Geburt und neuro-
logisches Endergebnis. Nach Lasereingrift tiberlebte
mindestens ein Zwilling in 76 % gegenitber 56 %
nach Amniondrainage (Relatives Risiko fiir das Ver-
sterben beider Zwillinge, 0,63; 95-%-Konfidenzin-
tervall, 0,25-0,93; p=0,009). Nach Lasereingriff
war die Rate an neurologischen Komplikationen
(31% vs. 52%, p=0,003) und periventrikuléirer
Leukomalazie niedriger (6 % vs. 14 %, p = 0,02) (5).

Salomon und Mitarbeiter untersuchten 120 Kinder
im Alter bis zu sechs Jahren nach Lasertherapie und
zeigten, dass vor allen Dingen die Schwere des Zwil-
lingstransfusionssyndromes und die Art der Therapie
das Endergebnis bestimmen, wobei Kinder nach La-
sertherapie einen signifikant besseren Entwickiungs-
score zeigten als nach Amniondrainage (6).

Hervorzuheben ist dabei, dass es sich bei der La-
serkoagulation um eine kausale Therapie handelt, die
direkt an den plazentaren Anastomosen ansetzt, wo-
hingegen es sich bei der Amniondrainage lediglich
um die symptomatische Therapie des Polyhydramni-
ons handelt,

In spezialisierten Zentren kann inzwischen eine
Uberlebensrate von 90 % fir mindestens einen
Zwilling und 70 % fur beide Zwillinge erzielt
werden (7, 3, e4). Fir Drillinge konnten dhnliche
Ergebnisse erzielt werden (Uberleben mindestens
eines Feten 83 %, zweier in 72 % und aller drei
Feten in 39 %) (8).

Neurologische Spitfolgen nach zwei Jahren konn-
ten auf 6 % [lir schwere und 7 % fiir milde Delizite
reduziert werden (4). Lopriore und Mitarbeiter
fanden in einer Gruppe von Neugeborenen nach
TTTS und Laserkoagulation eine Inzidenz von 14 %
fur ausgeprigte zercbrale Lésionen im Ultraschall
versus 6 % in einer Kontroligruppe von monocho-
rialen Zwillingen ohne TTTS (9). In einer weiteren
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Ubersicht iiber die wichtigsten Verfahren der fetalen Chirurgie

Aorten-/Pulmonalklappe

Zwillingstransfusionssyndrom fetoskopische Laserkoagulation | Senat et al. 2004 (5)

- I Hecher et al. 1999 (3)

Twin reversed arterial fetoskopische Laserkoagulation 1l Hecher et al. 2006 (10)

perfusion(TRAP)-Syndrom

Myelomeningozele prénatale Korrektur via | Adzick et al. 2011 {16)

Hysterotomie

kongenitale Zwerchfellhernie Fetoscopic Tracheal Occlusion | Harrison et al. 2003 (12)
| Ruano et al. 2012 (15)
il Jani et al. 2009 (13)

Aortenstenose, Pulmonalstenose perkutane Valvuloplastie der fetalen | Il Kohl et al, 2000 (20)

Tulzer et al. 2002 (21)
Tworetzky et al. 2009 (22)
Arzt et al. 2011 (19)

TumorgefaRen

sakrokokzygeale Teratome fetoskopische Laserung von il Hecher und Hackelor 1996 (23)

Makin et al. 2006 (OR) (e27)

Hochfreqenz-Ablation Paek et al. 2001 (OR) (e25)
Lee et al. 2011 (OR (e26)
bilaterale Obstruktion der ableitenden perkutaner vesiko-amniotischer Il Morris und Kilby 2009 (OR) (€33)
Harnwege Shunt Morrls et al. 2011 (24)

perkutane Zystoskopie (Kiappen- il
laserung, Blasenmarsupialisation,

Cystostomy)
Congenital Cystic Adenomatoid Malfor- | perkutane Sklerotherapie 1l Bermudez et al, 2008 (OR) (e30)
mation, pulmonale Sequester fetoskopische Laserkoagulation Il Oepkes et al. 2007 (e34)

Publikation von Lopriore und Mitarbeitern wurde
die Inzidenz von Zerebralparese mit 7% und von
neurologischen Spitfolgen insgesamt mit 17% ange-
geben (e5).

TRAP ,,Twin reversed arterial perfusion®-
Syndrom

Eine weitere Behandlungsoption mittels fetoskopischer
Laserablation von plazentaren Anastomosen oder Ko-
agulation der Nabelschnur mittels einer bipolaren Fass-
zange besteht fir das ., Twin reversed arterial perfusion®-
(TRAP)-Syndrom. Bei diesem seltenen Syndrom (Inzi-
denz circa 1:35 000 [¢6]) kommt es bei monochoria-
len Zwillingen tiber jeweils eine arterio-arterielle und
veno-vendse Anastomose zwischen den beiden Nabel-
schnurinsertionen zu einer retrograden Perfusion eines
Zwillings. Das fuhrt hédufig zum Herzversagen des
pumpenden Zwillings und konsekutivem intrauterinem
Fruchttod oder extremer Pramaturitdt. In dem von der
Flussumkehr betroffenen Zwilling kommt es zu einem
Ausbleiben der Herzentwicklung (Acardius) sowie ei-
nem Hydrops fetalis und meist auch einem Fehlen des
fetalen Kopfes (Acranius),

Die fetoskopische Therapie besteht in der Koagulati-
on der Anastomosen oder der Nabelschnur des Acardi-
us, in einer prospektiven Studie fihrte dies zu einem
Uberleben des pumpenden Zwillings in 80 % der
Fille und zwei Drittel davon erreichten mindestens die
37. Schwangerschaltswoche bei Geburt (10).
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Hongenitale Zwerchielihernie

Die kongenitale Zwerchfellhernie tritt mit einer Inzi-
denz von zwischen | : 2 500 und 1 : 5 000 Geburten aul
(€7, e8). Der tberwiegende Anteil der Fille weist einen
linksseitigen Zwerchfelldefekt auf. Insbesondere die
sich intrauterin entwickelnde Lungenhypoplasie mit der
daraus folgenden pulmonalen Hypertonie limitiert die
Prognose der betroffenen Feten. Heutzutage werden
mehr als zwei Drittel der Fiille in-utero diagnostiziert.
Das klassische Zeichen ist die Lokalisation von Abdo-
minalorganen im Thorax mit Rechtsverschiebung des
Mediastinums bei linksseitiger Herniation.

Von entscheidender Bedeutung fur die Planung eines
moglichen Eingriffs in der Prinatalperiode ist die Ein-
schitzung der individuellen Prognose. An bildgeben-
den Verfahren spielt neben Ultraschalluntersuchungen
(€9, ¢10) auch die Kernspintomographie des Feten eine
wichtige Rolle (e11). Hier wird vor allem mit Hilfe der
sonographisch gemessenen ,observed to expected
Lung-to-head-ratio™ (L/H-Ratio) die Lungengrife ab-
geschitzt, die durch Hernierung verbleibt,

Fiir ausgewihlte Patienten wird in spezialisierten
Zentren die sogenannte fetoskopische endoluminale
Tracheal-Okklusion (FETO) angeboten (Abbildung 3)
(11). Die Lungenflussigkeitsansammlung durch den
Trachealverschluss fithrt zu einem Anstieg des intraal-
veoldren Druckes, wodurch eine Profiferation von Lun-
gengewebe induziert wird (el2). Ein ernst zu nehmen-
des Problem stellt die eventuell erforderfiche notlall-
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Abbildung 3
Kongenitale Zwerohicll-
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Endolnminale Tracheal
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mibige Entfernung des Ballons im Falle von Frithge-
burtlichkeit dar. FETO-Patienten miissen daher an ein
spezialisiertes Zentrum angebunden sein.

Harrison und Mitarbeiter verglichen 2003 in einer
kleineren randomisierten Studie mit 24 Patienten die
endoskopische Ballonokklusion mit der rein postnata-
fen fetalen Therapie und fanden weder im Uberleben
nach 90 Tagen (73 % versus 77 %) noch in der Morbi-
ditét eine Verbesserung der im Mutterleib behandelten
Kinder (12). Es konnte aber gezeigt werden, dass vor
allem Feten mit einer L/H-Ratio < 0,90 insgesamt eine
schlechte Prognose aufweisen. Solche Feten profitieren
am meisten von préinatalen Eingriffen (12, 13).

Jani und Kollegen haben iber ihre Erfahrung mit
FETO in einer Serie von 210 Patienten aus den Jahren
2000 bis 2008 berichtet (14). Im Vergleich mit Regis-
terdaten zur Mortalitdt der nicht prinatal behandelten
kongenitalen Zwerchfellhernie iiberlebten deutlich
mehr Kinder durch FETO. Bei der linksseitigen
Zwerchfellhernie konnten nach FETO 49 % der Neuge-
borenen lebend das Krankenhaus verlassen gegenitber
24 % ohne prinatale Therapie. Bei der rechtsseitigen
Zwerchfellhernie verbesserte sich das Uberleben von
0 % auf 35 %. Alternativ wird durch Anwendung der
extrakorporalen Membranoxygenierung (ECMO) eine
Uberlebensrate von 50-60 % berichtet (¢13). Es bleibt
jedoch fraglich, ob die Kollektive vergleichbar sind.
Frithgeburtlichkeit stellt ein erhebliches Problem in den
FETO-Patienten dar, ein Drittel der Feten kommt vor
der 34, Schwangerschafiswoche zur Welt. Beziiglich
der langfristigen Prognose nach FETO gibt es bisher
keine evidenzbasierten Daten. In randomisierten Studi-
en soll FETO mit konservativem Vorgehen verglichen
werden. In einer Studie werden Fille mit ausgeprégler
pulmonaler Hypoplasie (O/E LHR <25%) in der
27.-30. SSW mit FETO behandelt, in einer zweiten
Studie erhalten Félle mit leichterer pulmonaler Hypo-
plasie FETO in der 30.-32. SSW (www.totaltrial.eu).
Eine vor kurzem publizierte randomisierte Studie mit
kleinerer Fallzahl bestitigte im Wesentlichen die Er-
gebnisse von Jani et al. (Uberlebensrate FETO = 52 %,
ohne FETO = 35 %) (15).

Meningomyelozele

Bei der Meningomyelozele handelt es sich um eine kon-
genitale Fehibildung mit Hernierung des Riickenmarkes
in einen mit Liquor gefitliten Bruchsack. Die Inzidenz be-
trigt circa 1 : 800 Schwangerschaften (e14). Die Schéiden
an Riickenmark und peripheren Nerven sind in der Regel
nicht durch postnatale chirurgische Korrektur reversibel
(€15).

Fetale Chirurgie zur Korrektur der Myelomeningoze-
le wurde erstmals 1997 durchgefithrt und bis 2003 wur-
den etwa 200 Feten durch offene intrauterine Chirurgie
mit Hilfe der Hysterotomie behandelt. Erste Erfah-
rungsberichte zeigten ein verbessertes funktionelles Er-
gebnis durch Riickgang der Hernierung des Hinterhirns,

jedoch auch ein deutlich gesteigertes Risiko von Kom-

plikationen fir sowohl die Mutter als auch den Feten
(el6, el7).

Fiir die Korrektur der Myelomeningozele via Hystero-
tomie wurde eine randomisierte Studie publiziert (16). Die
MOMS-Studie (Management of Myelomeningocele Stu-
dy) verglich die Ergebnisse der fetalen Chirurgie mit dem
bisherigen Standard der posinatalen Korrektur Einge-
schlossen wurden Feten zwischen der 19. bis 26. Schwan-
gerschaftswoche und einer Myelomeningozele zwischen
den Segmenten T1 und St.

In der ,,Intention to treat*-Analyse konnte in der Grup-
pe mit fetaler Chirurgie eine signifikante Reduktion des
priméren Endpunktes, ndmlich die verminderte Notwen-
digkeit von Shunt-Operationen, beobachtet werden. Im
Vergleich zu 82 % der Patienten im konventionellen The-
rapiearm (postnatale Korrektur) musste ledigiich bei 40 %
(Relatives Risiko 0,48, 95-%-K1 0,36-0,64, p = 0,001) der
bereits prinatal operierten Feten ein Liquorshunt implan-
tiert werden. Dariiber hinaus fithite die prinatale Chirur-
gie zu einer signifikanten Verbesserung der kognitiven
und motorischen Entwicklung 30 Monate nach der Ge-
burt. Dieser Unterschied setzte sich auch in das spétere
Lebensalter fort: Der Prozentsatz der Kinder, die mit drei
Jahren ohne Unterstittzung laufen konnten betrug 42 %
nach fetaler Chirurgie versus 21 % bei konventioneller,
postnataler Chirurgie (Relatives Risiko 2,01, 95-%-Kl
1,16-3,48, p=0,01).
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Diesen positiven Ergebnissen stand jedoch eine signifi-
kant gesteigerte Komplikationsrate im Hinblick auf Friih-
geburtlichkeit in der Gruppe mit Fetalchirurgie gegen-
tiber: 46 % vorzeitiger Blasensprung gegentiber 8 % in
der konventionell behandelten Gruppe, sowie eine Frith-
geburtsrate von 79 % versus 15 %. Ein Drittel der Miitter
in der Gruppe mit Fetalchirurgie zeigte cine Uterus-
dehiszenz bezichungsweise eine schr ausgediinnte Uterus-
wand im Bereich der Hysterotomic.

Im Rahmen der MOMS-Studie wurden s#mtliche Pro-
zeduren zur pranatalen Korrektur der Myclomeningozele
fiir mehrere Jahre an lediglich drei Standorten weltweit
durchgefiihit. Bei diesen komplexen Eingriffen muss von
ciner ctheblichen Lernkurve ausgegangen werden, so dass
cine Ausweitung auf zahlreiche Zentren zu einer Ver-
schlechterung der Ergebnisse fiihren ktinnte. Ferner muss
betont werden, dass es sich bei der MOMS-Studic um eine
hochselektierte Patientengruppe handelte. 83 % der ge-
screenten Patientinnen konnten nicht operiert werden
aufgrund von Kontraindikationen wie begleitenden Fehl-
bildungen des Feten oder Erkrankung der Mutter. Ein wei-
terer Grund war, dass sie das Einverstidndnis zur Rando-
misierung verweigerten. Auch der optimale Zeitpunkt fur
cine prinatale Korrektur der Myelomeningozele bleibt
umstritten. Als ein alternatives Therapieverfahren der
Myelomeningozele wurde auch der Austausch von Frucht-
wasser zur Verhinderung neuraler Toxizitét erfolgreich an-
gewendet (¢18), hierzu fehlen jedoch Vergleichsdaten,

Zusammenfassend zeigt die MOMS-Studie, dass durch
die intrauterine Chirurgie das Endergebnis verbessert
wird, die Entwicklung aber in Richtung minimal invasi-
ver, endoskopischer Techniken gefdrdert werden sollte. In
einer kleinen Fallserie wurde bereits die fetoskopische in-
trauterine Therapie der Spina bifida beschrieben (17). Al-
lerdings zeiglen sich im Follow-up der so behandelten Pa-
tienten eher erniichternde Ergebnisse mit verbesserter
neurologischer Funktion, aber mit einer hohen Rate von
Kompfikationen wie intrauterinem Tod, intraoperativer
Hémorrhagie und ausgeprégter Pramaturitét (e19).

Seltene/experimentelle Indilkationen
Kongenitale Aortenstenose
Die kongenitale Aortenstenose (Inzidenz etwa 15000
Geburlen (¢20) kann prinatal zu einer Uberdehnung des
linken Ventrikels flihren, wodurch es sekundir durch man-
gelnde Kontraktilitdt und Ausbildung einer Endokardfi-
broelastose des linken Ventrikels zur Entwicklung eines
hypoplastischen Linksherz-Syndromes kommen kann.
Verschiedene Gruppen haben eine prinatale Ballondi-
latation der Aorlenklappe zur Vermeidung des hypoplasti-
schen Linksherzsyndromes in kieineren Patientenserien
durchgefiihrt (18-20. €21, ¢22). In einer Serie von 23 Fe-
ten Konnte der Eingniff in 70 % erfolgreich durchgefiihrt
werden und in diesen Fillen konnte in 67 % die Hypopla-
sie des linken Ventrikels verhindert und somit eine biven-
trikulire Zirkulation erhalten werden (das entspricht
10:23=43 %) (19). Der Eingriff wird nach der 20.
Schwangerschafiswoche durchgefiihrt, in Frage kommen
vor allem solche Feten, bei denen nach echokardiographi-
schen Kriterien (¢23) ein hohes Risiko fur die Entwick-
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lung eines hypoplastischen Linksherzsyndromes besteht.
Aufgrund von kleinen Fallzahlen und dem Fehlen von
randomisierten Studien ist die fetale Valvuloplastie noch
mit Zuriickhaltung zu bewerten.

Kongenitale Pulmonalstenose

Die Pulmonalstenose mit hypoplastischem rechten Ventri-
kel (Inzidenz circa 1:6 000 Geburten) (¢20) stellt cine
weitere komplexe Fehlbildung des Herzens mit schlechter
Prognose dar. In kleineren Patientenserien wurde eine er-
folgreiche perkutane Therapie mit Hilfe der In-utero-Bal-
lon-Valvuloplastie dieses Vitiums durchgefihrt (21, 22).
Durch die Valvuloplastie in-utero konate in 6 von 10 Fiil-
len die Hypoplasie des rechten Ventrikels und der Pulmo-
nalklappe korrigiert werden (22).

Sakrokokzygeale Teratome

Eine weitere Indikation besteht in der Verédung von Tu-
morgefiifien bei sakrokokzygealen Teratomen (23). Diese
Tumoren (Inzidenz circa 1:27 000 Geburten) (¢24) sind
sehr gefiflreich und enthalten zahlreiche arterioventse
Shunts. Durch fetoskopische Laserkoagulation der Tu-
morgefifie konnte in einigen Fillen ein Wachstumsstopp,
bezichungsweise eine Verkleinerung des Tumors erreicht
werden. Neben der Laserkoagulation kann auch die feto-
skopische Radiofrequenzablation zum Einsatz kommen
(e25-¢27).

Zystisch adenomatoide Malformation der Lunge

und pulmonale Sequester

Diese seltenen Fehlbildungen (Inzidenz circa 1 : 8000
Geburten (¢28) (englisch: congenital cystic adenomatoid
malformation = CCAM) gehtren zu den Hamartomen.
Grofle pulmonale Zysten konnten erfolgreich mit Hilfe
der offenen Hysterotomie behandelt werden (€29). In letz-
ter Zeit wurde in einigen Fillen auch erfolgreich eine per-
kutane Sklerotherapie der Zysten durchgefiihit (€30). Auf-
grund von kleinen Fallzahlen und dem Fehlen von rando-
misierten Studien sind diese Therapien noch zuriickhal-
tend zu bewerten. Als ein nicht-invasiver Therapieansatz
fur die mikrozystische Form der CCAM ist auch der Ein-
satz plazentagéingiger Steroide mit Erfolgsralen von
6070 % zu erwigen (e31).

Infravesikale Obstruktion

Eine friihe bilaterale Obstruktion der ableitenden Harnwe-
ge (Inzidenz circa 1:1500 Geburten) (€32) (englisch:
bilateral lower urinary tract obstruction (LUTO]) fuihrt
zu einem Anhydramnion mit konsekutiver pulmonaler
Hypoplasie und Niereninsuffizienz. In Fallserien wurde
iber die Anlage eines vesikoamnialen Shunts mittels
pig-tail-Katheter berichtet. Derzeit untersucht eine rando-
misierte Studie (PLUTO) den Langzeiteffekt bei ausge-
withlten Patienten (24, ¢33), vor allem auch in Hinblick
auf die Mdaglichkeit der Vermeidung einer Niereninsuffi-
zienz.

Ein Vergleich der neuen fetalchirurgischen Therapie-
verfahren mit den etablierten postnatalen Behandlungs-
verfahren, am besten im Rahmen von randomisierten pro-
spektiven Studien, ist erforderlich.
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@ Indikationen bestehen nur fir Erkrankungen, die bereits intrauterin zum
Fruchttod oder zur irreversiblen Schadigung des Feten fihren.

@ Man unterscheidet zwischen minimal-invasiven fetoskopischen Verfahren und
offener fetaler Chirurgle.

® Der Goldstandard ist die fetoskopische Laserkoagulation von plazentaren
Anastomosen beim Zwillingstransfusionssyndrom.

@ Randomisierte Studien belegen fiir die fetoskopische Laser-Koagulation bei
Zwillingstransfusionssyndrom und die intrauterine Chirurgie bei Spina bifida
mittels Hysterotomie einen prognostischen Vorteil fiir die betroffenen Feten,

@ Fir weitere fetoskopische Therapien gibt es aufgrund fehlender randomisierter
Studien noch keine generelle Therapieindikation, betroffene Eltern sollten aber
{iber die Mdglichkeit der intrauterinen Chirurgie informiert und an ein entspre-
chendes Zentrum verwiesen werden.
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