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Seit der ersten intrauterinen intraperitonealen Transfusion im Jahr 1963 wurden welt-
weit Konzepte entwickelt, vorgeburtlich diagnostizierbare Erkrankungen bereits in-
trauterin zu behandeln. Uber 50 Jahre spéter blicken wir nun dank der Fortschritte in
der Ultraschalldiagnostik und der fetoskopischen Techniken auf eine Vielzahl mo6g-
licher intrauteriner Interventionen, vorwiegend bei Erkrankungen, die unbehandelt
bereits intrauterin letal verlaufen oder postnatal mit erheblicher Morbiditdt und Mor-
talitdt vergesellschaftet sind.

Allerdings haben nur wenige dieser Methoden ihren Wert im Rahmen kontrollier-
ter Studien unter Beweis gestellt. Die Lasertherapie des fetofetalen Transfusionssyn-
droms, die bald ihr dreif3igjdhriges Jubildum feiert, ist eine der wenigen Ausnahmen.
Kklinische Studien werden vor allem durch die Seltenheit der fiir eine intrauterine The-
rapie in Frage kommenden Erkrankungen erschwert, aber auch durch das Fehlen qua-
litativ hochwertiger nationaler Screeningprogramme, in Folge dessen immer noch vie-
le therapierbare fetale Erkrankungen nicht oder erst sehr spat entdeckt werden. Somit
handelt es sich bei den vorgeburtlichen Therapiemethoden meist um vielversprechen-
de experimentelle Ansdtze, die in einzelnen hoch spezialisierten Zentren angeboten
werden, deren Wert aber noch nicht endgiiltig erwiesen ist. Zudem sind selbst in den
spezialisierten Zentren die Therapieansatze und angewandten Techniken sehr unter-
schiedlich, was insbesondere bei den verschiedenen Operationsmethoden der Spina
bifida offensichtlich wird. All dies macht die Beratung betroffener Paare zu einer gro-
Ren Herausforderung.

Das vorliegende, im deutschsprachigen Raum einzigartige Basiswerk soll dieser
Problematik Rechnung tragen. Die fetalen Erkrankungen, ihr sonographisches Er-
scheinungsbild und die in Frage kommenden intrauterinen Behandlungsmethoden
werden detailliert geschildert und kritisch bewertet. Dabei wurde vor allem auf eine
hohe Praxisrelevanz geachtet, so dass sich dieses Werk sowohl als Beratungsgrund-
lage fiir den rein diagnostisch tatigen Pranatalmediziner, als auch als technischer
Leitfaden fiir klinische Abteilungen fiir Prédnatale Medizin eignet.

Mein besonderer Dank gilt den Autoren — sdmtlich international und national re-
nommierte Experten auf dem Gebiet der Pranatalen Medizin und Fetalchirurgie —, die
ihre wertvolle Zeit fiir die Erstellung dieses deutschsprachigen Buches zur Verfiigung
gestellt haben.

Christoph Berg Bonn im Juli 2017
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Philipp Klaritsch, Bence Csapo, Patrick Greimel, Jan Deprest

Minimalinvasive intrauterine Eingriffe nehmen mittlerweile einen zentralen Platz in
der Fetalmedizin ein. Interventionen an der Plazenta, der Nabelschnur und den Ei-
héduten oder am Fetus selbst erfordern spezielle Endoskope mit dazugehérigen Ope-
rationsschéften, Kaniilen und zusétzlichen Instrumenten. Instrumente fiir die fetale
Chirurgie sind haufig speziell fiir diesen Zweck entwickelt, weshalb nur wenige Spe-
zialisten mit ihnen vertraut sind. Im folgenden Kapitel werden gingige Instrumente,
die zur vorgeburtlichen Behandlung komplizierter monochorialer Mehrlingsschwan-
gerschaften, der kongenitalen Zwerchfellhernie, des Amnionstrangsyndroms, der un-
teren Harnwegsobstruktion oder des Hydrothorax eingesetzt werden, beschrieben.

Seit ihrer Einfiihrung in den 1970er-Jahren wurde die Fetoskopie zu diagnostischen
und therapeutischen Zwecken am Fetus eingesetzt, beispielsweise um Blutproben
zu gewinnen, Fehlbildungen abzukldren oder Bluttransfusionen unter Sicht durch-
zufiihren. Vorerst fand diese Technik aber keine grofie Verbreitung, teils aufgrund
der Invasivitdt und Komplexitdat der Methode, andererseits aufgrund der fehlenden
Verfiigbarkeit geeigneter Instrumente, sodass die Fetoskopie durch die aufstrebende
Ultraschalltechnologie verdrangt wurde.

Die Entwicklung der Videoendoskopie trieb in den 1980er-Jahren die opera-
tive Endoskopie voran, hauptsdchlich durch die Miniaturisierung der Endoskope
und den Einsatz besonders leichtgewichtiger Kameras [1, 2]. Im Rahmen des ,,Eu-
rofoetus”-Projekts, einer durch die Europdische Union geférderten ,,Research-and-
Development“-Kollaboration zwischen europdischen Fetalmedizinern und einem
Hersteller endoskopischer Instrumente, wurden bedarfsorientierte Fetoskope und
Instrumente entwickelt und fabriziert, deren Vermarktung unter kommerziellen Ge-
sichtspunkten wohl nicht zustande gekommen wiére, da die Indikationen selten und
die vermeintlichen Risiken hoch sind. Die ersten klinischen Anwendungsgebiete
lagen in der Behandlung komplexer monochorialer Mehrlingsschwangerschaften,
wodurch ein weiteres europidisches Forschungsprojekt (,,Eurotwin2twin”) méglich
wurde, in dessen Rahmen eine entscheidende randomisierte klinische Studie {iber
fetoskopische Lasertherapie im Vergleich zur Amniondrainage in der Behandlung des
fetofetalen Transfusionssyndroms (FFTS) durchgefiihrt wurde [3]. Seither hat die Fe-
toskopie einen fixen Platz in der Fetalmedizin eingenommen und wird in spezialisier-
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ten Zentren routinemaflig verwendet, um Eingriffe an der Plazenta, der Nabelschnur
und am Fetus durchzufiihren [4].

Manche der im Rahmen fetoskopischer Eingriffe benutzten technischen Aus-
riistungsgegenstande sind bereits aus der allgemeinen endoskopischen Chirurgie
bekannt. Fiir die eigentliche Fetoskopie werden aber besonders kleine Endoskope mit
verschiedenen Operationsschéften, Trokarsystemen und Zusatzinstrumenten bend-
tigt, die speziell an die jeweiligen Erfordernisse und Indikationen angepasst sind.

Moderne Endoskope in der operativen Gyndkologie weisen meist einen Durchmesser
von 2,0-10 mm bei einer Lange von 20 bis 40 cm auf und beinhalten ein Stablinsen-
system, in welchem optische Linsen und Lichtfaserkabel angeordnet sind. Das ver-
fiighare Spektrum von Fetoskopen hat hingegen Durchmesser von 1,0 bis 3,8 mm und
Arbeitsldangen von 20 bis 30 cm, was ausreichend ist, um auch bei stark vermehrter
Fruchtwassermenge iiberall in der Gebarmutterhohle arbeiten zu kdénnen. In Einzel-
fallen, wie beispielsweise bei stark adiposen Bauchdecken, kann sogar diese Liange
etwas kurz erscheinen. Wahrend bei den ersten verfiigharen Modellen das Okular di-
rekt am Schaft des Fetoskops angebracht war, ist es bei Fetoskopen der neueren Ge-
neration {iber ein Kabel abgesetzt, um das Gewicht des Fetoskops zu verringern und
damit die Handhabung zu erleichtern. Um die Invasivitdt der Eingriffe zu reduzieren,
wurde versucht, immer kleinere Gerdtedurchmesser zu erreichen. Im Falle der Stablin-
sensysteme musste dabei noch ein technischer Kompromiss zwischen Auflésung und
Minimaldurchmesser eingegangen werden. Mit der Einfiihrung von Fiberendoskopen
wurden dann noch kleinere Durchmesser (<2,0 mm) bei ebenso hoher Auflésung er-
reicht. Um verschiedene Blickwinkel zu erméglichen, wurden Stablinsenoptiken mit
verschiedenen Winkeln sowie gebogene Fetoskopieschéfte fiir Fiberendoskope entwi-
ckelt.

Zwei Arten von Optiken werden unterschieden:

Bei Stablinsenendoskopen (Abb. 1.1a) wird das Bild iiber ein gldsernes Linsensystem
iibertragen, welches der britische Physiker Harold Hopkins (1918-1994) in den 1960er-
Jahren erfunden hatte. Dabei wird das Bild nicht, wie bis dahin {iiblich, iiber eine
Reihe diinner gldserner Linsen iibertragen, sondern iiber mehrere optisch bearbei-
tete Glasstidbe, wodurch eine hohere Lichtiibertragung bei weiterem Gesichtsfeld (70°
bis 95°) mo6glich wurde. Der Blickwinkel kann hierbei gerade (0°, Abb. 1.1b) oder ge-
winkelt (z. B. 12°, 30°, 70°, Abb. 1.1c) sein. Diese Technologie ist in den meisten heuti-
gen Laparoskopen und Hysteroskopen enthalten. In einem Endoskop verlaufen auch
Glasfasern, welche das zur Beleuchtung notwendige Licht von einer Kaltlicht-Quelle
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Abb. 1.1: (@) 2,0 mm Stablinsenfetoskop mit Standardokular, (b) Spitze eines 2,0 mm Stablinsenfe-
toskops mit 0° Blickwinkel, (c) Spitze eines 2,0 mm Stablinsenfetoskops mit 30° Blickwinkel.

weiterleiten. Kaltlicht beschreibt Licht, bei welchem der warmestrahlende Infrarotan-
teil herausgefiltert wurde, wodurch eine Erwdrmung des Operationsgebietes vermie-
den wird. Heute werden zur Beleuchtung hdufig schon Xenon- oder LED-Lichtquellen
verwendet. Stablinsenendoskope sind definitionsgemaf3 gerade und starr, was bei In-
strumenten mit geringem Durchmesser zu erhdhter Zerbrechlichkeit fithrt. Linge und
Durchmesser dieser Instrumente miissen perfekt aufeinander abgestimmt sein, um
eine optimale Licht- und Bildiibertragung zu erlauben. Diese Abstimmung stellt — zu-
mindest bei heutiger Technologie — den limitierenden Faktor fiir Stablinsenendoskope
dar, weil damit bei einer {iblicherweise erforderlichen Instrumentenlidnge von >25cm
der Durchmesser nicht unter 2,0 mm liegen kann.

Mit der Einfiihrung von Fiberendoskopen (Abb. 1.2a—c) wurden kleinere Durch-
messer bei gleicher Instrumentenldange méglich. Bei diesen Optiken werden Licht und
Bild iiber optische Fasern iibertragen, wobei die Auflosung durch die individuelle Fa-
seranzahl determiniert ist (50.000 Pixel und mehr sind heute moglich). Eine Vermeh-
rung von Fasern verbessert also die Bildiibertragung und Helligkeit, reduziert ande-
rerseits aber auch die Flexibilitat der Optik, welche daher als halbstarr oder semirigide
bezeichnet wird. Fiberendoskope bieten naturgemaf einen Geradeausblick (0°), kén-
nen aber auch mit einer geschliffenen Linse bestiickt werden, die dann einen Blick-
winkel bis zu 12° erlaubt (z.B. 3,8 mm Mini-Fiber-Optik 8746.401, Fa. Richard Wolf,
Knittlingen, Deutschland, Abb. 1.3). Alternativ konnen semirigide Fiberoptiken auch
vorsichtig in gekriimmte Fetoskopieschifte eingebracht werden, um sie in Biegung
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(b)

(©

Abb. 1.2: (a) 2,0 mm Fiberfetoskop mit abgesetztem Okular; Insert: 10 Fr flexible Kaniile, geladen
mit scharfem Trokardorn zur direkten Insertion, (b) 1,3 mm Fiberfetoskop mit abgesetztem Oku-
lar, (c) 1,0 mm Fiberembryoskop mit abgesetztem Okular und Schutzhiille fiir die Aufbewahrung
(Fr=French, (1Fr=0,3333 mm)).

zu bringen und so einen gewinkelten Blick, zum Beispiel auf eine Vorderwandpla-
zenta, zu erméglichen (Abb. 1.4). Die neueste Generation an Fetoskopen ist bereits
fix in einen geraden oder stark gebogenen Schaft integriert, der weitere Arbeits- und
Spiilkanéle aufweist (Abb. 1.5). Theoretisch wiren lenkbare flexible Endoskope, wie
sie beispielsweise in der Gastroenterologie verwendet werden, auch in der Fetosko-
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Abb. 1.3: 3,8 mm Fiberendoskop mit 12°-Blickwinkel (Fa. Richard Wolf, Knittlingen, Deutschland, mit
freundlicher Genehmigung).

(d)

Abb. 1.4: (a) 3,0 mm gerader und (b) 3,0 mm gekriimmter Doppellumenschaft fiir Gebrauch mit

2,0 mm Fetoskop, (c) 3,0 mm Schaft mit zwei internen Arbeitskandlen fiir die fetale Trachealokklu-
sion, (d) 3,8 mm Schaft zum Gebrauch mit 2,0 mm Stablinsenendoskop und Einsatz mit Lenkhebel
fiir Laser bei Vorderwandplazenta, (e) Spitze eines Doppellumenschafts, (f) Doppellumenschaft mit
eingefiihrtem Fetoskop und Laserlichtleiter, (g) Schaft mit eingefiihrtem Ballonsystem zur fetalen
Trachealokklusion, (h) Spitze des 3,8-mm-Schaftes mit eingefiihrtem Lenkhebelmechanismus in
gerader und (i) flektierter Stellung.
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Abb. 1.5: (a) 3,3 mm Fiberfetoskop - fixes Set aus halbstarrer 2,0 mm Optik mit abgesetztem Okular,
einem integrierten Spiilanschluss sowie zentraler 4 Fr Arbeitskanal und seitlichem 3 Fr Arbeitskanal,
(b) seitliche Ansicht mit eingefiihrtem Laserlichtleiter mit griinem Pilotlicht, (c) frontale Ansicht mit
Laserlichtleiter mit griinem Pilotlicht, (d) Aufsicht mit Arbeitskanilen.

pie hilfreich. Diese wurden auch gelegentlich eingesetzt, dann aber mit recht geringer
Auflésung [5], da aufgrund der Notwendigkeit eines Lenkmechanismus eine entspre-
chend hohe Aufl6sung mit einem wohl inakzeptabel grofyen Durchmesser verbunden
ware.

Endoskope, die nach der 12. Schwangerschaftswoche verwendet werden, werden
iiblicherweise als Fetoskope bezeichnet, wiahrend jene, die in noch fritheren Wochen
zur Anwendung kommen, Embryoskope genannt werden (Abb. 1.2c). Letztere sind kiir-
zer (20 cm) bei noch kleinerem Durchmesser (1,0 mm) und geringerer Leuchtkraft und
Auflésung (10.000 Pixel), wobei aber vor allem der Lichtbedarf in frithen Wochen ge-
ringer ist. Eine Ubersicht iiber gingige Fetoskope gibt Tab. 1.1.

1.3.2 Fetoskopische Operationsschifte
Fetoskopische Optiken werden bei ihrem Einsatz immer in einen Operationsschaft

eingebracht, der, neben dem Schutz der Optik, noch weitere Funktionen erfiillt. So
bietet der Schaft auch eine Fiihrung, welche bei gekriimmter Schaftform die Optik in
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eine gewisse Biegung bringt und damit einen besseren Zugang zum Ziel ermoglichen
kann. (Abb. 1.4b—c). Zusétzlich beherbergt der Operationsschaft meist einen Spiilka-
nal mit Luer-Lock-Adapter und oft auch weitere Arbeitskandle, iiber welche Spiilfliis-
sigkeiten, Laserlichtleiter oder Instrumente wie kleine Zangen, Nadeln oder Scheren
eingebracht werden kénnen. Eine hohere Anzahl an Arbeitskandlen bedeutet aber im-
mer auch einen gréfleren Auflenumfang des Instruments und damit eine grof3ere In-
vasivitdt des Eingriffs. Operationsschifte kénnen rund, oval oder auch doppelldufig
sein, wenn sie zwei parallele R6hren ausweisen (Abb. 1.4e). Die neueste Generation
an halbstarren Fetoskopen fiir Lasereingriffe zur Behandlung des FFTS hat einen Au-
Bendurchmesser von 3,3 mm bei einer Lange von 30 cm. Sie bestehen aus einem fixen
Set aus halbstarrer 2,0 mm Optik (30.000 Pixel) mit abgesetztem Okular und einge-
bauter Fiberglaslichtleitung, einem integrierten Spiilanschluss sowie zwei zusitzli-
chen Arbeitskanilen (ein zentraler Arbeitskanal mit 4 Fr und ein seitlicher Arbeits-
kanal mit 3 Fr) und werden in gerader oder stark gebogener Ausfiihrung angeboten
(Abb. 1.5).

Fetoskopieschifte konnen mit einem scharfen Obturator geladen und so direkt iiber
die Bauchdecke in den Uterus eingefiihrt werden. In Analogie zur Laparoskopie kann
aber auch eine Trokarkaniile mit einem scharfen Trokardorn geladen werden, um in
die Fruchthohle einzugehen. Eine solche Trokarkaniile bietet den Vorteil, dass Instru-
mentenwechsel (z. B. Umstieg von Laserablation zu bipolarer Nabelschnurokklusion
oder Instrumentenaustausch bei technischem Defekt) mdglich sind und Reibungs-
und Scherkréfte bei Instrumentenmanipulation reduziert werden, wodurch eventu-
ell das Risiko fiir Membranabldsungen verringert wird. Andererseits bedeutet der Ge-
brauch einer Trokarkaniile eine weitere Erth6hung des Gesamtauf3endurchmessers.
Trokarsysteme besitzen je nach Modell einen Drei-Wege-Hahn mit Luer-Lock-Adapter
und konnen so auch bequem zur Amnionreduktion im Anschluss an den jeweiligen
Eingriff verwendet werden. Es gibt ein breites Angebot an sterilisierbaren Trokarsys-
temen unterschiedlicher Langen zur wiederholten Anwendung. Typischerweise sind
solche metallenen Trokarkaniilen aber nicht flexibel und haben eine vergleichsweise
dicke Wand. Wir verwenden daher diinnwandige Einweg-Kunststoffkaniilen, die ur-
spriinglich fiir den vaskuldren Zugang entwickelt wurden (Check-Flo Performer® In-
troducer Set, Cook Medical Inc., Bloomington, USA, Abb. 1.2) und gut biegsam sind.
Sie bieten auf3erdem einen Seitenarm mit Spiilkanal, eine wasserdichte Verschluss-
membran und sind bei einer Lange von 13 cm mit Durchmessern zwischen 4 und 15 Fr
(1,33 und 5,0 mm) erhiltlich, sodass die Stérke je nach geplantem Eingriff und Instru-
mentarium variiert werden kann. Fiir diese Kunststoffkaniilen sind speziell angefertig-
te wiederverwendbare Trokardorne in verschiedenen Stirken zwischen 7 und 12 Fr (2,5
bis 3,9 mm) und Lingen von 16 bis 17 cm erhiltlich (Karl Storz, Tuttlingen, Deutsch-
land).
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Der Zugang erfolgt perkutan iiber die Bauchdecke der Schwangeren. Gewahlt wird
ein Bereich, in dem keine miitterlichen Organe und Gefdfle liegen, der mdoglichst
frei von Plazenta ist und den optimalen Zugang zum Zielgebiet verspricht. Vor der
Insertion empfiehlt sich die genaue sonografische Evaluierung des Zugangsweges
und die Anwendung der Farbdopplersonografie, um das Anstechen miitterlicher oder
plazentarer Gefidfle zu vermeiden. Verschiedene Techniken der Analgesie wurden be-
schrieben, von der Allgemeinnarkose iiber die Regionalanadsthesie mit kombinierter
spinaler-epiduraler oder einfacher periduraler Anédsthesie bis hin zur Lokalands-
thesie. Generell gilt eine loko-regionale Andsthesie als weniger risikoreich als die
Allgemeinanésthesie [6]. Wir fiihren fetoskopische Eingriffe unter lokaler Anésthe-
sie der oberflachlichen und tiefen Bauchdeckenschichten (2-mal 5ml Mepivacain
0,5mg) in Kombination mit einer Sedoanalgesie durch intravendse Dauerinfusion
von Remifentanil (0,1 pg/kg/min) durch [7]. Wie erwédhnt, kénnen fetoskopische Ope-
rationsschéifte mithilfe eines scharfen Obturators ultraschallgezielt direkt in den
Uterus eingefiihrt werden, oder es wird zuvor eine Trokarkandiile gesetzt. Bei der Sel-
dinger-Technik wird vorerst das Cavum uteri mit einer herkémmlichen 18-G-Nadel
punktiert und {iber das Nadellumen ein Fiihrungsdraht vorgeschoben, iiber den
dann ein Dilatator und die Kunststoffkaniile vorgeschoben werden [8]. Natiirlich
kann die Trokarkaniile auch mithilfe des Trokardorns direkt gesetzt werden, was
an unserer Klinik das Standardvorgehen ist. Zur leichteren Durchdringung der Haut
fiihren wir zuvor eine Stichinzision mit einem 15er-Skalpell durch. Zur ultraschall-
gezielten Insertion konnen diese Kaniilen mit einem speziell dafiir entwickelten
scharfen Trokardorn geladen werden. Unter bestimmten Umstdnden kann auch eine
Mini-Laparotomie notwendig sein oder eine laparoskopisch-assistierte oder offene
Insertion der endoskopischen Instrumente erwogen werden [9, 10]. Generell wird
angenommen, dass der Durchmesser, mit dem ein Instrument die Uteruswand durch-
dringt, eine wesentliche Rolle in der Begiinstigung eines vorzeitigen Blasensprungs
spielt. Dieser Zusammenhang wurde allerdings in einer aktuellen Studie nicht klar
belegt [11]. Die Rate an vorzeitigen Blasenspriingen binnen vier Wochen nach Ein-
griffen mit Instrumenten zwischen 2,3-4,0 mm Durchmesser war nicht signifikant
unterschiedlich. Moglicherweise sei aber das Risiko von Friihgeburten <28 SSW mit
grofleren Durchmessern assoziiert. Eine Reihe von Zentren hat auch unterschied-
liche Methoden zum Verschluss der uterinen Insertionsstelle (z.B. Kollagen-Plug)
beschrieben, um Nachblutungen und vorzeitige Blasenspriinge moglichst zu ver-
meiden. Ein Nachweis eines Nutzens dieser Verfahren wurde bisher aber nicht er-
bracht [12].

Die fetoskopische Chirurgie bringt offenbar keine nennenswerten negativen midit-
terlichen Langzeiteffekte mit sich. Dies wurde nun auch durch eine aktuelle Studie
unterstrichen, worin das Outcome von Frauen nach fetoskopischen Interventionen
bei fetaler Zwerchfellhernie untersucht und mit einer Kontrollgruppe ohne Fetosko-
pie verglichen wurde [13]. Dabei zeigten sich zwischen den beiden Gruppen keine Un-
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terschiede, weder die nachfolgende Fertilitdt und Schwangerschaft betreffend noch
das gyndkologische Outcome. Das angegebene Hauptproblem liegt in der Belastung
durch das Schicksal des Kindes.

Das Fetoskop ist iiber das abgesetzte Okular mit einem Kamerasystem und einem fibe-
roptischen Lichtkabel (hdufig Durchmesser von 2,5 bis 3,5 mm) verbunden. Letzteres
fiihrt zu einer Kaltlichtquelle (meist Xenon oder LED) und sollte ausreichend lang sein
(z. B. 230 cm), um eine variable Positionierung des Equipments um den Operations-
tisch zu ermoglichen. Die verwendeten Kamerasysteme unterscheiden sich nicht von
jenen, die in der herkdmmlichen Laparoskopie benutzt werden, wobei aber das da-
mit generierte Bild nicht das einzig relevante fiir die Operateure ist. Da der operative
Zugang ultraschallgezielt erfolgt, miissen die Operateure neben den Kamerabildern
auch die Ultraschalliibertragung einsehen konnen. Dies kann durch Platzierung des
Ultraschallgerétes in Blickrichtung des Operateurs bewerkstelligt werden, wenn die-
ser den Schallkopf selbst fiihrt oder wenn dies auf der gegeniiberliegenden Patientin-
nenseite durch eine Assistenz vorgenommen wird. Hierfiir stellt die Moglichkeit der
Ultraschallbildiibertragung auf den OP-Monitor als Vollbild oder auch als Bild-im-
Bild-Technologie eine interessante Alternative dar. Jedenfalls muss im Vorfeld die
Kompatibilitat zwischen den jeweiligen Ein- und Ausgédngen der Gerdte beachtet und
eventuell ein Adapter oder Videomixer zwischengeschaltet werden. Da Operateur
und Assistenz haufig auf der jeweils gegeniiberliegenden Seite der Patientin arbeiten,
sollte gewdhrleistet sein, dass beide die wesentlichen Schritte des Eingriffs verfol-
gen konnen, was oft zwei Monitore erfordert. Moderne Operationssale haben solche
Losungen oft bereits integriert. Auch die technische Ermdglichung einer Bild- und
Videodokumentation und -archivierung des Kamera- und Ultraschallsignals sollte
gewdhrleistet sein. Dies kann zum Beispiel iiber DVD-Recorder direkt am Laparosko-
pieturm erfolgen und durch Archivierung der Ultraschallbilder in entsprechenden
Softwareprogrammen.

Obwohl die Fetoskopie im Fruchtwassermilieu prinzipiell gut durchgefiihrt werden
kann, wird gelegentlich ein Distensionsmedium benétigt, um zuséatzlichen Raum zu
schaffen oder die Visualisierung zu verbessern, was im Falle triiben Fruchtwassers
notwendig sein kann.

Zur Amnioninfusion kann vorgewdrmte Hartmann-Losung (Ringer-Laktat) oder
auch Ringer-Lésung verwendet werden, wobei Ringer-Laktat dem Elektrolytgehalt
und pH-Wert des Fruchtwassers etwas ndherkommt [14, 15]. Die Fliissigkeiten kon-
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nen mithilfe eines Infusionswirmers (z. B. Hotline®, Smiths Medical, Watford, UK)
gewdrmt und infundiert werden.

Gasdistension konnte eine bessere Visualisierung und vor allem eine geringe-
re Sichteinschrankung bei auftretenden Blutungen ermoglichen, wobei umgekehrt
durch die Gasinsufflation die Anwendung von Ultraschall stark eingeschriankt wird.
Kohlendioxid (CO,) wird hierfiir bevorzugt, da es 16slich ist und ein geringes Risiko fiir
eine miitterliche Gasembolie darstellt. Meist wird eine partielle amniotische Kohlen-
dioxid-Insufflation (PACI) angewendet, wobei hier das Fruchtwasser teilweise durch
CO; ersetzt wird. In einigen friihen Arbeiten wurden Bedenken die Férderung einer
fetalen Azidose betreffend geduflert [16—18]. Andere, und teils auch neuere, Fallse-
rien berichten von einem akzeptablen miitterlichen und fetalen Nebenwirkungspro-
fil [19-21].

Die bisher einzige kausale Therapie des FFTS ist die fetoskopische Laserablation der
plazentaren Gefdflanastomosen [3, 22]. Ziel ist dabei eine funktionelle ,,Dichorioni-
sierung” der Plazenta durch die Schaffung zweier unabhangiger plazentarer Territori-
en [23, 24]. Hierfiir wird der dazu vorgesehene Arbeitskanal des Operationsschafts mit
einem 400-600 pm Laserlichtleiter bestiickt und unter Ultraschallsicht in die Frucht-
hohle des Rezipienten eingefiihrt (Abb. 1.5b—c). Ab 18-20 SSW werden dafiir meist
semi-rigide 2,0 mm Fiberoptiken oder 2,0 bis 3,8 mm Stablinsenendoskope verwen-
det. In friiheren Gestationsaltern kénnen auch kleinere Fetoskope (z. B. 1,2 mm) einen
ausreichenden Uberblick bieten (Abb. 1.2b). Damit wird die Plazentaoberfliche unter-
sucht, die beiden Nabelschnuransitze dargestellt und der vaskulire Aquator, also der
Grenzbereich der plazentaren Territorien, aufgesucht. Jedes diesen Aquator iiberque-
rende Gefafd wird verfolgt, wodurch alle Anastomosen identifiziert werden sollten. Ve-
nen werden in der Regel von Arterien {iberkreuzt und erscheinen aufgrund des besser
oxygenierten Blutes heller als Arterien. Die Anastomosen werden aus einem Abstand
von rund 1cm und in einem Winkel von 90° mittels Laserenergie solange bestrahlt,
bis ein vollstandiges Sistieren des Blutflusses eintritt und sich das Zielareal weif3lich
verfarbt. Dazu kénnen nur Laserquellen benutzt werden, die im wéssrigen Milieu an-
wendbar sind und einen guten Frequenzbereich fiir Himoglobin aufweisen (Abb. 1.6).
Darunter befinden sich Diodenlaser mit einer Wellenldnge von 940 nm und einer En-
ergieerfordernis von ca. 10-40 W (z. B. Medilas D Multibeam, Dornier MedTech, Wess-
ling, Deutschland) oder Neodym-dotierte Yttrium-Aluminium-Granat- (Nd:Yag) Laser
mit einer Wellenldnge von 1.064 nm und einer Energieerfordernis von 50-100 W (z. B.
Medilas Fibertom 8100, Dornier). Auch Kalium-Titanyl-Phosphat- (KTP) Laser mit ei-
ner Wellenldnge von 532nm (800 Serie, Laserscope, San Jose, CA, USA) kénnen fiir
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Absorptionskoeffizienten von Hamoglobin und Wasser mit Wellenlangen von KTP-Laser
(Wellenldnge 532 nm), Nd-YAG-Laser (Wellenldnge 1.064 nm) und Diodenlaser (Wellenlinge 940 nm).

Lasereingriffe verwendet werden. Die Laserlichtleiter haben einen Kerndurchmesser
von 400 bis 600 pm mit blanker Faserspitze, wobei der Aufiendurchmesser durch die
Isolation bedingt ist und insgesamt <1,0 mm betrégt (Abb. 1.7).

Da die ideale Energieeinwirkung einen Winkel von ca. 90° erfordert, kann eine
Laserung besonders im Falle einer Vorderwandplazenta schwierig werden. Um dieses
Hindernis zu {iberwinden, wurde eine Reihe von Techniken vorgeschlagen. Darunter
finden sich der Einsatz gekriimmter Fetoskope [9], die Anwendung von Flexionsme-
chanismen (Abb. 1.4h-i) [25], die den Winkel des Laserlichtleiters verdndern konnen,
seitlich-abstrahlende Lichtleiter (Abb. 1.7) [5] und sogar Zugangswege iiber die Uterus-
hinterwand unter laparoskopischer Sicht [10] oder nach Laparotomie [26]. Alternativ
kann die Plazenta auch durch externen Druck bis zu einem gewissen Grad in ihrer Po-
sition verdndert werden oder, noch wirkungsvoller, intern durch direkte Druckeinwir-
kung mit der Kunststoffkaniile [27]. Letzteres beugt auch direktem Kontakt zwischen
Lichtleiter und Plazenta bzw. Fetus vor und bewirkt iiberdies eine direkte lokale Ge-
falkompression, die wiederum die Koagulation erleichtert. Wenn die Kaniile in direk-
tem Kontakt mit der Plazentaoberflache steht, ist es jedoch ratsam, die Laserenergie
zu verringern (im Fall von Diodenlaser auf ca. 10 W), da in diesem Fall die Fliissig-
keitsmenge, in der sich die Warmeenergie verteilen kann, auf den Kaniileninhalt be-
schrinkt ist, und es dadurch zu hoheren Temperaturen kommt, was wiederum das
Risiko fiir Gefdperforation erhoht. Eine klare Uberlegenheit einer der verschiedenen
beschriebenen Techniken ldsst sich derzeit nicht ableiten und wird vor allem von der
individuellen Situation und der Vorliebe und Erfahrung des Operateurs abhéngen.

In den Anfingen der Lasertherapie wurden alle die Membrangrenze queren-
den Gefifie ,unselektiv* koaguliert, was zu einem erhéhten Verlust von plazenta-
rem Versorgungsgebiet des Donors gefiihrt hat, da die Membrangrenze durch das
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Abb. 1.7: (a) Standardlichtleiter (Dornier MedTech), Durchmesser 1,0 mm, (b) Lichtleiter mit lateraler
Lichtemission (Dornier MedTech), Durchmesser der Spitze 1,9 mm.

Oligo-/Anhydramnion meist weit auf die Donorseite verlagert ist. Heute werden, wenn
technisch moglich, nur mehr jene Gefifle, die den vaskuldren Aquator iiberschreiten
und als echte interfetale Anastomosen die beiden Nabelschniire verbinden, koaguliert
(= selektive Laserablation). Von Quintero wurde die sequenczielle selektive Laserablati-
on etabliert, bei der zuerst die vom Donor zum Rezipienten fiihrenden Anastomosen
und erst anschlieflend die in umgekehrter Richtung fiihrenden Gefdfie koaguliert
werden [28]. Ob die Reihenfolge der Laserung eine entscheidende Rolle spielt, ist eine
seit Jahren gefiihrte Debatte [28—32]. Nach erfolgter Laserablation aller Anastomosen
wird eine Amniondrainage durchgefiihrt, um einerseits geburtshilfliche Komplika-
tionen durch die grofe Fruchtwassermenge zu verringern und andererseits durch
Verringerung des Drucks auf die Plazenta die Perfusion zu verbessern.

Lasereingriffe werden haufig unter prophylaktischer Tokolyse in regionaler oder
lokaler Andsthesie und perioperativer Antibiotikaprophylaxe durchgefiihrt und sind
meist mit kurzen stationdren Aufenthalten von 24-48 Stunden verbunden.

1.4.2 Selektiver Fetozid bei komplizierten monochorialen Schwangerschaften

Bei monochorialen Mehrlingen kann es aufgrund von schwerwiegenden strukturel-
len (Herzfehler, Neuralrohrdefekte etc.) oder funktionellen (ausgeprigte selektive
Wachstumsrestriktion, fortgeschrittenes FFTS etc.) Komplikationen zum spontanen
intrauterinen Fruchttod des betroffenen Kindes kommen. Aufgrund der aktiven Gefaf3-
verbindungen ist ein solcher intrauteriner Fruchttod eines monochorialen Zwillings
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immer mit dem Risiko der Schiddigung des iiberlebenden Kindes verbunden, da die-
ses betrachtliche Blutmengen in den pulslosen Kreislauf des abgestorbenen Zwillings
verlieren kann. Im Falle eines schwer beeintrachtigten oder geschddigten Kindes be-
steht daher, auf Wunsch der Eltern, auch die Moglichkeit eines selektiven Fetozids.
Ein Fetozid kann bei monochorialen Mehrlingen aber nicht mittels intravaskuldrer
Kaliumchloridinjektion durchgefiihrt werden, da die Substanz auch in den Kreislauf
des gesunden Kindes ,,embolisieren” kann und da bei intrauterinem Fruchttod eines
Kindes die oben genannten Risiken bestehen.

Embolisierende Substanzen wurden aufgrund von hohen Versagerraten, die ver-
mutlich durch inkomplette Gefaf3-obliterierende Wirkung oder einen zu raschen Sub-
stanzverlust bedingt waren, rasch wieder aufgegeben [33]. Ligaturen der Nabelschnur
konnten zwar eine sofortige und vollige Okklusion der Nabelschnurgefafie erreichen,
waren aber technisch aufwendig und zeitintensiv [34]. Diese Techniken wurden da-
her durch thermoablative Verfahren ersetzt, wobei hier verschiedene Energiequellen
zum Einsatz kommen. So kann Laserenergie unter direkter endoskopischer Sicht zur
Koagulation der Nabelschnur oder auch ultraschallgezielt intrafetal bzw. interstiti-
ell appliziert werden [35, 36]. In weiter fortgeschrittenen Schwangerschaftswochen
(ab ca. 18 Wochen) konnte die Laserkoagulation der Nabelschnur wegen ihres zuneh-
menden Durchmessers weniger effektiv sein als die ultraschallgezielte bipolare Nabel-
schnurokklusion, die in diesen Wochen heute bevorzugt durchgefiihrt wird [37, 38].
Dafiir wurden resterilisierbare 2,4 und 3,0 mm Koagulationszangen mit einer Lange
von 26 und 30 cm (Bipolar Grasping Forceps, Karl Storz) entwickelt (Abb. 1.8). Es ste-
hen auch 3,0 mm Einmalinstrumente zur Verfiigung, die den Vorteil von drehbaren
Branchen mit sich bringen (Everest MOLly Forceps, Gyrus ACMI, Maple Grove, MN,
USA, Abb. 1.8). Auch sogenannte ,,optische” Koagulationszangen wurden entwickelt
(3,0 mm, Lange 24,5 cm, Optical Bipolar Grasping Forceps, Karl Storz, Abb. 1.8), die
mit einem 1,3 mm Fetoskop geladen werden kénnen und eine direkte Visualisierung
der Nabelschnur erméglichen. All diese Koagulationszangen benétigen wiederum den
Gebrauch einer Trokarkaniile, die moéglichst unter Vermeidung einer Septostomie ein-
gefiihrt werden sollte, da letztere eine monoamniote Situation provozieren wiirde. Un-
ter solchen Umstédnden sollte nach vollstdndiger Koagulation eine Durchtrennung der
Nabelschnur erfolgen [39]. Die Uberlebensrate fiir das jeweils gesunde Kind nach Na-
belschnurokklusion betrdgt rund 80 % [37, 40].

Intrafetale Blutgefif3e konnen mittels interstitiellen Lasers [36, 41], monopolarer
Thermoablation [42] oder auch Radiofrequenzablation [43—45] verddet werden (z. B.
RF 3000 mit LeVeen Needle Electrode, Boston Scientific, Natick, MA, USA oder Star-
burst, RITA Medical Systems, Manchester, GA, USA). Interstitielle Techniken stellen
vor allem in fritheren Schwangerschaftswochen eine interessante Alternative dar, da
sie liber diinne Nadeln durchgefiihrt werden kénnen, die einen kleineren Durchmes-
ser als die oben erwihnten Trokarkaniilen aufweisen. Die Uberlebensraten werden
hierbei mit rund 70-90 % angegeben, wobei eine klare Uberlegenheit einer jeweili-
gen Methode bisher nicht gezeigt werden konnte [38, 41, 46].
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Abb. 1.8: (a) 3,0 mm bipolare Koagulationszange mit drehbaren Branchen fiir den Einmalgebrauch,
(b) oben: 2,4 mm wiederverwendbare bipolare Koagulationszange, unten: 3,0 mm wiederverwend-
bare optische bipolare Koagulationszange geladen mit 1,3 mm Fiberendoskop.

1.4.3 Kongenitale Zwerchfellhernie

Feten mit isolierter kongenitaler Zwerchfellhernie weisen verschiedene Schweregra-
de der Lungenhypoplasie auf, die noch immer eine Mortalitdt von rund 30 % verur-
sacht [47]. Eine Verbesserung und Beschleunigung des prinatalen Lungenwachstums
konnte die Uberlebenschancen betroffener Kinder vergréfiern. Dies scheint durch eine
vorgeburtliche Trachealokklusion erméglicht zu werden: Es sei hier auf die entspre-
chenden Buchkapitel und verfiigbare Literatur verwiesen (Kapitel 4.7 in [48]). Die
perkutane fetale endoskopische Trachealokklusion (FETO) wird derzeit im Rahmen
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eines multizentrischen internationalen Trials (www.totaltrial.eu) bei Feten mit isolier-
ter Zwerchfellhernie und schwerwiegender oder moderater Lungenhypoplasie unter-
sucht. Die Intervention beinhaltet die fetoskopische Insertion eines endotrachealen
Ballons wihrend der kanalikuldren (2628 SSW) bzw. der sakkulidren (30-32 SSW)
Phase der Lungenentwicklung und der prianatalen (fetoskopischen) Entfernung des
Ballons am Ubergang von der sakkuldren zur alveoldren Phase (34 SSW) [49, 50].
Bevorzugte Instrumente hierfiir sind eine semirigide 1,3 mm (17000 Pixel) 0°-Optik
(11540 AA) in einem 3,3 mm Operationsschaft (11540 AA Karl Storz) mit zwei Arbeits-
kanilen, welche das Einfiihren des Ballonsystems (z. B. GVB16, Nfocus Neuromedical
Inc., Palo Alto, CA, USA) ermdéglichen (Abb. 1.4g). Zur Ballonentfernung kann iiber
die Arbeitskandle eine Fasszange oder eine Punktionsnadel eingefiihrt werden. Zur
notfallméfligen postnatalen Ballonentfernung wurde eigens ein Tracheoskop mit
Stablinsenoptik und Fasszange entwickelt (Karl Storz).

Die genaue Atiologie von Amnionstrangen ist nicht abschliefiend geklirt, jedoch fiih-
ren diese in manchen Fillen zur progredienten Konstriktion von Korperteilen und
Gefaflen, die als Amniotisches-Band-Syndrom beschrieben wurde und bis zur Spon-
tanamputation fiihren kann [51, 52]. Gelegentlich kann nach intrauterinen Eingriffen
ein Pseudo-Amnionstrang entstehen [53, 54]. Die ersten klinischen Versuche einer in-
trauterinen Durchtrennung von Amnionstrangen wurden 1997 beschrieben [55] und
seither wurde eine Reihe von Fallberichten publiziert [56—58]. Es kann recht schwie-
rig sein, einen Amnionstrang tief im 6dematdsen Gewebe zu identifizieren und zu
durchtrennen. Die hierfiir benotigten Instrumente sind, neben einem Fetoskop, spezi-
elle Operationsschifte und Laserlichtleiter, deren Anwendung aber Kollateralschaden
verursachen kann [56]. Aus diesem Grund wurden ,,optische“ Scheren entwickelt, die
»papageienschnabeldhnliche” Branchen aufweisen und mit einem Fetoskop geladen
werden konnen, um eine direkte Visualisierung der Schnittfiihrung zu gewéhrleisten
(Karl Storz).

Die Anlage intrauteriner Shunts wurde zur Behandlung verschiedener fetaler Erkran-
kungen wie obstruktiver Uropathien [59, 60] und bestimmter Formen des Hydrotho-
rax [61-64] beschrieben. Aus ,historischer Sicht“ ist noch die intrauterine Shuntein-
lage beim fetalen Hydrozephalus [65—67] zu nennen, wobei dies auch heute noch von
einigen Autoren als realistische Behandlungsoption angesehen wird [68]. Shunts kén-
nen unter sonografischer Sicht mithilfe spezieller Insertionssets (Introducer) gelegt
werden [69]. Die meisten Arten von Shunts weisen eine Doppel-J-Form auf, um das
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Abb. 1.9: (a) Das Insertionsset fiir das ,,Rocket shunting system* von Rocket (oben) und (b) von
Storz. (c) Shuntsysteme von Rocket ,,Rodeck Shunt” (oben) und Cook ,,Harrison shunt” (unten).
(d) Shuntsystem von Somatex mit 18-G-Insertionsnadel.

Risiko der Dislokation zu verringern. Zu den gebrauchlichsten Shunts gehoren der
sogenannte ,,Rodeck“-Shunt (KCH®, Rocket Medical, Watford, UK) und der ,,Harri-
son“-Shunt (Fetal Bladder Stent Set®, Cook Medical Inc., Bloomington, USA, Abb. 1.9).
Der ,,Rodeck“-Shunt hat einen Durchmesser von 2,1 mm und weist eine réntgenmar-
kierte und echogene Spitze auf. Dazu gehort ein spezielles Introducer-Set mit einer
3,0 mm Trokarkaniile und zwei Pushern mit 12 und 22 cm (Abb. 1.9). Alternativ wur-
de eine 3,0 mm Kaniile mit einem scharfen 20 cm Obturator und Pusher entwickelt
(,Feto-amniotic Shunting Set“, Karl Storz, Abb. 1.9). Der ,,Harrison“-Shunt hat einen
kleineren Durchmesser (5 Fr = 1,67 mm) und kann {iber eine dazugehérige 13-G-Nadel
(= 2,4 mm) mithilfe eines Pushers eingefiihrt werden. Ein weiteres innovatives Sys-
tem (Somatex Medical Technologies GmbH, Deutschland) kann sogar iiber eine 18-G-
Nadel (= 1,2 mm) eingefiihrt werden und entfaltet sich bis zu einem Durchmesser von
2,6 mm bei einer Lange von 25 mm (Abb. 1.9). Der Shunt besteht aus einem Nitinol-
geflecht mit innenliegender, undurchlassiger Silikonbeschichtung und trdgt an den
Enden selbstentfaltende rontgenmarkierte Schirme. Damit soll eine Dislokation ver-
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hindert und auch eine bei JJ-Shunts gelegentlich vorkommende Konstriktion fetaler
Korperteile soll so vermieden werden. Das komplette Set besteht aus Shunt, Punkti-
onskaniile, Vorladesystem und Auswerfer.

Die Wahl des jeweiligen Shunts wird hauptsdchlich durch die jeweilige klinische
Situation, den erforderlichen Durchmesser und die Vorliebe des Operateurs bestimmt
werden. Kleinere Shunts kénnten aber ein héheres Risiko fiir Obstruktion und vor al-
lem Dislokation mit sich bringen, welche bei Benutzung herkémmlicher Shunts in bis
zu 20 % beobachtet wurden [70, 71].

Dank ergeht an Hendrik Roels und Gerd Schwager der audio-visuellen Einheiten des
KU Leuven, Belgien, und der Universitdtsklinik fiir Frauenheilkunde und Geburtshilfe
Graz, Osterreich, fiir die Aufnahmen der Instrumente. Wir danken weiter Herrn Mar-
kus Rheinwald von Dornier MedTech und Nadine Peif3ker von Somatex Medical Tech-
nologies GmbH fiir Bildmaterial. Abbildungen wurden teilweise publiziert in Klaritsch
P, Albert K, Van Mieghem T, Gucciardo L, Done’ E, Bynens B, Deprest J. Instrumen-
tal requirements for minimal invasive fetal surgery. BJOG. 2009; 116(2):188-197. Abbil-
dung 1.3h und 1.3i stammen aus Huber A, Baschat AA, Bregenzer T, Diemert A, Tchiri-
kov M, Hackel6er BJ, Hecher K. Laser coagulation of placental anastomoses with a 30
degrees fetoscope in severe mid-trimester twin-twin transfusion syndrome with ante-
rior placenta. Ultrasound Obstet Gynecol 2008; 31:412-416.
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