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Angeborene Fehlbildungen haben etwa 5—7% aller Kinder, einige
von ihnen sind ohne operative Korrektur mit dem Leben nicht vereinbar.
Bei den Fehlbildungen des Zentralnervensystems ist der operative Ver-
schlufl von Myelomeningozelen unmittelbar nach der Geburt notwendig, um
eine aszendierende Meningitis mit Pyozephalus zu verhuten. Bei der Oso-
phagusatresie ist ein Uberleben ohne Operation nicht mdéglich. Durch die
extrapleurale Technik hat sich die Prognose wesentlich verbessert. Eigene
Ergebnisse werden mitgeteilt. Fehlbildungen des Zwerchfelles, der Bauch-
wand und der angeborene lleus erfordern ebenfalls operative Eingriffe bei
Neugeborenen. Ausfiihrlich wird die Differentialdiagnose des akuten Abdo-
mens bei Neugeborenen dargestellt. Angeborene Fehlbildungen der ableiten-
den Hamwege verlangen nur in wenigen Fallen eine operative Korrektur bei
Neugeborenen. Nur eine enge interdisziplindre Zusammenarbeit zwischen
Kinderchirurg, Neonatologen und Anasthesist fiihrt zu Erfolgen in der Neu-
geborenen-Chirurgie. Wo diese Voraussetzungen fehlen, sollten heute Neu-

geborene nicht mehr operiert werden.

Eine stirmische Entwicklung voll-
zog sich in den letzten Jahrzehnten im
Fachgebiet »Kinderchirurgie« insbe-
sondere auf dem Gebiet der Neugebo-
renenchirurgie. Der operativtechni-
sche Eingriff ist jedoch nur ein Teil
des komplexen Behandlungsplanes.
Die operative Korrektur zahlreicher,
mit dem Leben unvereinbarer Fehl-
bildungen wére nicht mdglich gewe-
sen, ohne die Entwicklung der moder-
nen Anasthesie und ihrer gezielten An-
wondungsmaoglichkeiten bei Neugebo-
renen. Der darin erfahrene und spe-
ziell ausgebildete Anasthesist hat ei-
nen entscheidenden Anteil an den Ope-
rationsergebnissen. Frihzeitige Dia-

gnose durch geschulte Neonatologen
und Padiater, neue Erkenntnisse Uber
optimale pra-, intra- und postoperati-
ve Behandlung, moderne technische
Voraussetzungen zur Uberwachung,
Operation und Pflege sowie ein darin
speziell ausgebildetes Personal sind
weitere Voraussetzungen fiir eine er-
folgreiche chirurgische Behandlung
der Neugeborenen. Sehr bald stellte
sich heraus, dal? die besten Ergebnisse
in den Kliniken und Abteilungen zu
erreichen waren, an denen diese Vor-
aussetzungen gegeben sind. An ande-
ren Stellen sollte heute die Neugebore-
nenchirurgie nicht mehr betrieben
werden.
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Welche Operationen sind bei

Neugeborenen notwendig ?

Innere Verletzungen unter der Ge-
burt, z. B. Leber- und Milzruptur,
werden sehr selten beobachtet (unter
1% aller operativen Eingriffe bei Neu-
geborenen). Hierbei ist eine Laparoto-
mie sehr dringlich und lebensrettend.

Die meisten Operationen sind bei
angeborenen Fehlbildungen erforder-
lich. Ein grof3er Teil ist ohne chirurgi-
sche Therapie nicht lebensfahig. Es
besteht in diesen Fallen auch eine
Dringlichkeit der Operation.

Immer aber ist eine angemessene
Zeit zur notwendigen Vorbereitung
dieser Neugeborenen erforderlich, um
unter optimalen Bedingungen zu ope-
rieren und mogliche intra- und post-
operative Komplikationen zu verrin-
gern. Man spricht daher auch vom
»Prinzip der Dringlichkeit mit aufge-
schobener Operation« [3].

Uber die Haufigkeit von Fehlbildun-
gen findet man im Schrifttum sehr
unterschiedliche Angaben. Der Ge-
samtprozentsatz wird mit 5—7 %oaller
Kinder angegeben. Bei der Geburt
sind 1,5—3% bereits erkennbar, die
restlichen Prozent werden im Kindes-
und selten im Erwachsenenalter offen-
bar. Die Ursache fur die unterschied-
lichen Angaben liegt darin, daR der
Begriff Fehlbildung nicht einheitlich
verwandt wird, daB Untersuchungs-
gut und -Methodik sehr unterschied-
lich sind und in den meisten Landern
keine Meldepflicht besteht. Auch wir
in der DDR kdnnen an Hand des
dokumentationsgerechten Kranken-
blattes nur Behandlungsfalle registrie-
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ren, die Feststellung der absoluten
Zahlen ist schwierig.

Im Auftrdge der WHO wurde eine
internationale statistische Klassifika-
tion der Krankheiten, Verletzungen
und Todesursachen erarbeitet. Die
8. Revision ist z. Z auch in der DDR
eingefihrt. In der Klasse 14 (Nr.
740—759) sind die Fehlbildungen ver-
zeichnet.

Folgende Fehlbildungen des Zentral-
nervensystems verlangen bereits beim
Neugeborenen eine chirurgische The-
rapie: Bei den Myelomeningozelen ist
der operative VerschluR sehr dring-
lich, weil auf der freiliegenden Mye-
lonplatte der offene Zentralkanal min-
det, Gber welchem sich sehr rasch eine
aszendierende Meningitis mit nach-
folgendem Pyozephalus entwickeln
kann. Die Rickverlagerung der Mye-
lonplatte mit Rekonstruktion des Du-
ralsackes, Turflugelplastik und Haut-
deckung wird daher schon wenige
Stunden nach der Geburt vorgenom-
men. Die Operation erfolgt in Intuba-
tionsnarkose und Bauchlage. 1 -3 von
Tausend Neugeborenen werden mit
einer Myelodysplasie, am haufigsten
in Form der Myelomeningozele gebo-
ren. Bei einer jahrlichen Geburten-
zahl in der DDR wvon 150 000—
200 000 ist mit einem Neuzugang pro
Jahr von etwa 300 bis 400 derartigen
Kindern zu rechnen.

Ein angeborener Hydrozephalus mit
Hirndruckzeichen verlangt evtl, schon
in der Neugeborenenperiode eine Ab-
leitungsoperation. Durch Verwendung
druckentlastender subkutan verlager-
ter Ventile 1&Rt sich heute in 90% der
Falle ein progredientes Kopfwachstum
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aufhalten.U mdiegefiirchteten Throm-
bosen, Embolien und Sepsisfélle nach
ventrikulo-kardialen Ableitungsopera-
tionen zu verhiten, bevorzugen wir
heute die ventrikulo-peritoneale Drai-
nageoperation mit Ventil.

Von den intrathorakalen Fehlbildun-
gen ist die operative Korrektur der
Osophagusatresie dringlich und le-
bensrettend. Die Ligatur der Osopha-
gotrachealfistel und die Anastomose
der 6sophagusteile erfolgt heute nicht
mehr nach Thorakotomie und Eroff-
nung der Pleurahthle, sondern retro-
pleural nach Abschieben der parieta-
len Pleura. Durch Anwendung dieses
technisch etwas schwierigeren Verfah-
rens gelang es, die postoperative Pneu-
monierate wesentlich zu senken.

Die Leistungsfahigkeit einer kinder-
chirurgischen Fachabteilung wurde
immer gemessen an den Erfolgen in
der operativen Behandlung der Oso-
phagusatresien. Wir sind in Greifs-
wald nur eine kleine Abteilung und
haben in den letzten 7 1/2 Jahren 23
Osophagusatresien mit der extrapleu-
ralen Technik operiert, davon 17 mit
Erfolg. Das Ergebnis war nicht ab-
héngig vom Geburtsgewicht, sondern
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von den Begleitfehlbildungen. Alle
Neugeborenen ohne assoziierte Fehl-
bildungen haben (berlebt und auch
noch ein Teil mit Begleitfehlbildungen.
So konnten wir ein Frihgeborenes von
1,400 g operieren, welches eine Oso-
phagusatresie mit unterer Osophago-
trachealfistel, eine Duodenalatresie
und eine Omphalozele hatte. Alle Fehl-
bildungen wurden in einer Sitzung ope-
rativ korrigiert. Dieses Beispiel soll zei-
gen, welche Méglichkeiten der Kinder-
chirurg heute in enger kooperativer
Zusammenarbeit mit dem Anésthesi-
sten und Padiater hat. Von der Oso-
phagusersatzplastik mit Kolon ist
man bei Fehlen eines Teiles des thora-
kalen Osophagus heute abgekommen.
Vielmehr legt man nach Rehbein
rétropleural zwischen den gendherten
Anteilen einen Faden, um den sich ein
verbindender Kanal bildet, den man
dann aufbougieren kann.

Von den Fehlbildungen am Zwerch-
fell ist am schwerwiegendsten der
Zwerchfelldefekt mit Prolaps der
Bauchorgane in den Thorax. Zahlrei-
che Synonyma sind fur diese Fehlbil-
dung in der Literatur gebrauchlich
(s. Tab. I). Die operative Reposition

Tabelle |

Im Schrifttum gebrauchliche Synonyma fiir angeborene Zwerchfelldefekte

Kongenitale Zwerchfell-Liicke

Zwerchfell-Hernie

Bochdaleksche Hernie

Kongenitale postero-laterale Zwerchfell-Licke
Persistierender pleuro-peritonealer Kanal
Pleuro-peritoneales Foramen

Kongenitaler Zwerchfell-Defekt
Pleuro-peritonealer Hiatus

Intrathorakaler Darmprolaps
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der Bauchorgane mit Verschlul3 des
Zwerchfelldefektes erfolgt von abdo-
minal nach Querschnitt oder Rippen-
bogenrandschnitt. Fir den Anasthe-
sisten ergeben sich bei dieser Fehlbil-
dung Schwierigkeiten in der optimalen
Beatmung vor, wahrend und nach der
Operation, da gleichzeitig eine ausge-
pragte Lungenhypoplasie auf der be-
troffenen Seite, die Gefahr eines Spon-
tanpneumothorax beiderseits und ei-
nes postoperativen Zwerchfellhoch-
standes bestehen. Ahnlich sind die
Verhaltnisse bei den angeborenen Lun-
genzysten, welche eine respiratorische
Insuffizienz verursachen und schon
beim Neugeborenen eine Lobektomie
erforderlich machen.

Die notwendigen Operationen bei
Neugeborenen an der Bauchwand sind
in Tab. Il zusammengestellt. Die Na-
belschnurbriiche werden, wenn irgend
mdoglich, operativ behandelt. Die Pin-
selung mit 2 %iger Mercurochromlo-
sung und konservative Verfahren sind
heute wegen der nachgewiesenen
Quecksilber-Intoxikation  verlassen.
Bei kleinen Nabelschnurbriichen re-
konstruiert man sofort die Bauch-
decke. Bei grofleren Omphalozelen
geht man nach Gross zweizeitig vor,
indem man beim Neugeborenen zu-
nachst nur die lateral mobilisierte

Haut dber dem Prolaps verschlie3t
und die Rekonstruktion der Bauch-
decke im 4.—5. Lebensjahr ausfihrt.
Bei der Gastroschisis sind operative
Reposition und Rekonstruktion der
Bauchwand ebenfalls dringlich, zumal
unter der Geburt eine Infektion der
prolabierten Bauchorgane erfolgt. Be-
steht ein zu groRRes MiRverhéltnis zwi-
schen Bauchorgane und Fassungsver-
mogen der Bauchhohle, kann man
auch einen Plastikbeutel auf den De-
fekt aufnahen, auswelchem die Bauch-
organe schrittweise in die Bauchhohle
zurickverlagert werden.

Irreponible und inkarzerierte Lei-
stenhernien mit nachfolgendem me-
chanischen lleus beobachtet man
schon bei Neugeborenen, desgleichen
die Hodentorsion. In beiden Fallen ist
eine Operation dringlich.

Sehr vielfaltig sind die Ursachen des
angeborenen lleus und des erworbe-
nen lleus, der beim Neugeborenen
eine Laparotomie erforderlich macht
(Tab. I11). Besonders wichtig ist hier-
bei eine optimale Operationsvorberei-
tung, sehr von Nachteil fir den intra-
und postoperativen Verlauf eine tber-
stlirzte Operation unter ungunstigen
Bedingungen. Unter den Darmatre-
sien sind die Duodenalatresien am
haufigsten. Die mdglichen Operations-

Tabelle Il

Notwendige Operationen im Neugeborenenalter an der Bauchwand bei:

Omphalozele
Gastroschisis

Irreponible Leistenhernie

Hodentorsion

Bauchwandphlegmone nach Nabelinfektion
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Tabelle Il

Ursachen des angeborenen und erworbenen lleus beim Neugeborenen

Angeborener lleus
a) innere Verschlisse

b) auBere Verschlisse

Erworbener lleus

verfahren sind Membranexzisionen
und die Anlage einer Duodeno-Duo-
denostomie, eine Duodeno-Jéjunosto-
mie jedoch nur in seltenen Fallen.
Bei den Dunndarmatresien ist man
davon abgekommen, die Passage durch
eine seit-zu-seit Anastomose wieder
herzustellen. In den dabei entstehen-
den Blindsacken spielen sich chroni-
sche Entziindungen mit Ulzerationen
und Blutungen ab. Die Wiederherstel-
lung der Darmkontinuitat durch eine
end-zu-end Anastomose ist wegen des
erheblichen Kaliberunterschiedes erst
nach Resektion des blindsackférmigen
erweiterten oralen Darmstiickes und
bei bestimmter Technik méglich. Ent-
weder wird gegenliber dem Mesente-
rium das aborale Darmstlick langsinzi-
diert und somit angeschragt oder vom
proximalen Darmstiick ein Keil rese-
ziert. Bei oralwarts gelegenen Jejunal-
atresien kann man die Doppel-
schlauchtechnik nach Rehbein anwen-
den. GroRe Erfahrungen sind bei der
operativen Therapie der verschieden-

Darm-Atresie und -Stenose
Mekoniumileus
Mekoniumpfropfsyndrom
Megakolon

Pankreas anulare
Fehlbildung der V. portae
Drehungsanomalien des Darmes

Mesenterialllicken
Innere Hernien
Darminvagination

artigen ano-rektalen Fehlbildungen
notwendig, um ein gunstiges Ergebnis
mit Kontinenz zu erreichen. Beim un-
komplizierten Mekoniumileus ist es
mdglich, durch einen GastrografinE-
oderVisotrastE-Einlaufdie Mekonium-
entleerung in Gang zu bringen. Bei
Erfolglosigkeit oder kompliziertem Me-
koniumileus hat sich die Resektion des
verstopften lleum mit temporarer 11éo-
stomie des aboralen Abschnittes und
gleichzeitiger  FulRpunktanastomose
end-zu-seit bewahrt, wobei das orale
Stuck in der Modifikation nach Rick-
ham schrag von oben eingenaht wird.

Bei einer daulReren Duodenalstenose
durch ein Pankreas anulare erfolgt
eine Duodeno-Duodenostomie. Fehl-
drehungen und Lageanomalien des
Darmes fiihren ebenfalls zum angebo-
renen lleus und verlangen eine opera-
tive Korrektur, desgleichen die inne-
ren Hernien, Mekoniumperitonitis und
die Komplikationen einer bei Neuge-
borenen noch seltenen Enterokolitis
und Perforationsperitonitis.
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Sehr schwierig und manchmal oft
nur bei groRRen personlichen Erfahrun-
gen mdoglich kann fir den Kinderchi-
rurgen die Stellung der Operations-
indikation und die Differentialdiagno-
se zu den sog. extraabdominalen Ur-
sachen des akuten Abdomens (Tab.
1V) sein.

Erhalt die Mutter unter der Geburt
hohe Dosen von Opiaten, kann das
Neugeborene eine abdominale Symp-
tomatik mit Erbrechen zeigen. Die
Krankheitszeichen bessern sich jedoch
sehr rasch. Aufféllig ist, daR die Kin-
der diabetischer Miutter h&ufig eine
lleussymptomatik mit galligem Er-
brechen bieten. Die néheren Zusam-
menhange, die zu diesen Erscheinun-
gen fiuhren, sind noch ungeklart. Pa-
thologische Befunde im Zuckerstoff-
wechsel dieser Neugeborenen sind
nicht zu erheben. Die klinische Symp-
tomatik bildet sich innerhalb einiger
Tage zurtick. Am ehesten ware diffe-

rentialdiagnostisch die Verwechslung
mit einem Megacolon congenitum
moglich und eine fehlerhafte Laparo-
tomie fur das Neugeborene eine grofRe
Gefahr.

Schwere Pneumonien beim Neuge-
borenen entwickeln sich entweder
nach Aspiration von Fruchtwasser,
besonders von infiziertem Fruchtwas-
ser nach vorzeitigem Blasensprung,
sowie deszendierend nach Intubation.
Ein im Gefolge auftretender paralyti-
scher lleus kann mit seiner klinischen
Symptomatik im Vordergrund stehen
und darf nicht AnlaR zu einer Laparo-
tomie sein.

Auch nach perinataler Hirnblutung,
bei Enzephalomeningitis und Sepsis
ist ein paralytischer lleus mdglich.
Eine Sepsis entwickelt sich am haufig-
sten vom Nabel aus. Eine toxische
Enteritis kann das Bild eines akuten
Abdomens in der Neugeborenenzeit
bieten, jedoch bei Auftreten von

Tabelle IV

Extraabdominale Ursachen des akuten Abdomens beim Neugeborenen

Opiatintoxikation der Mutter unter der Geburt
Kind einer diabetischen Mutter

Pneumonie
Sepsis
Hirnblutung

Enzephalomeningitis

Toxische Enteritis

Hochgradige Hydronephrose

Blasenhalsstenose
Hydrometrokolpos

Nebennierenrindeninsuffizienz
Elektrolytentgleisung

Hyperbilirubindmie

Grey-Syndrom
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Komplikationen  (Darmperforation,
Darmgangrén, Konglomerattumor mit
mechanischem lleus) auch eine opera-
tive Therapie erfordern. Bei einem
groRen tastbaren Tumor im Unter-
bauch des Neugeborenen mit den kli-
nischen Zeichen eines akuten Abdo-
mens ware eine Laparotomie in den
meisten Féllen fehlerhaft. Handelt es
sich bei dom Tumor um eine gefillte,
sehr wandhypertrophe Harnblase bei
Blasenhalsstcnose, beseitigt die Ein-
lage eines Blasenkatheters schlagartig
das akute Zustandsbild. Einen derben
Tumor Uber der Symphyse tastet man
auch beim Hydrometrokolpos. Das
Krankheitsbild entwickelt sich infolge
Atrosien dos Hymens und Verschluf3-
membranen in der Vagina, wobei zu-
satzlich die mutterlichen Ostrogene
die kindlichen Zervixdriscn zur Se-
kretion veranlaBt haben. Der durch an-
gostautes Sekret verursachte Tumor
kann gleichzeitig die Urethra kompri-
mieren und zur Harnrickstauung fih-
ren. Bei der Inspektion des Genitale
sieht man in der Vulva die vorge-
wolbte Membran, deren Inzision zum
AbfluR des Sekretes und zur Beseiti-
gung des Tumors und der abdominalen
Symptomatik fihrt. Die Zeichen eines
akuten Abdomens mit hochgradigem
Erbrechen beobachtet man auch beim
adrenogenitalen Syndrom. Nach Kor-
rektur der Elektrolytentgleisung und
entsprechender fortgesetzter Sub-
stitutionstherapie verschwindet die
Symptomatik. Inspektion des Genita-
le und Kenntnis Uber die Elektrolyt-
werte im Blut fihren zur tatréchlichon
Diagnose und verhindern Verwechs-
lungen.

Aufgetriebene Abdomen, Erbrechen,
graublasse Zyanose und unregelmaRi-
ge Atmung beobachtet man ebenso
bei Neugeborenen oder Friihgebore-
nen unter Chloramphenikoltherapie
(sog. Grey-Syndrom). Die Ursache
hierfir beruht in einer ungentigenden
Kopplungsmaglichkeit  des  freien
Chloramphenikols an Glukuronsdure
bei noch ungentigender Leberfunktion
des Neugeborenen und dadurch be-
dingter fehlender Ausscheidung und
Kumulation.

Die Kenntnis der aufgezeigten »ex-
traabdominalen Ursachen« des akuten
Abdomen beim Neugeborenen ist not-
wendig, um Fehldeutungen des Krank-
heitsbildes und fehlerhafte Opera-
tionsindikationen zu vermeiden. Auch
wenn die abdominale Symptomatik
im Vordergrund zu stehen scheint,
fuhrt eine sorgfaltige Diagnostik zur
Aufdeckung der wahren Ursachen und
bewahrt die Neugeborenen vor Scha-
den.

Nur wenige Fehlbildungen der ab-
leitenden Harnuege verlangen schon
beim Neugeborenen eine operative
Korrektur (monstrése Hvdronephro-
sen, Blasenhalsstenosen, Urethraver-
schliisse, Meatusstenosen). Das gleiche
trifft fur die Fehlbildungen an den
Extremitéten zu.
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