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1. EINLEITUNG 

Der Begriff Hydrops fetalis bezeichnet definitionsgemäß eine generalisierte 
Ansammlung von Flüssigkeit in der Haut und in Körperhöhlen eines Feten, bis hin 
zu seiner extremen Ausprägung, wobei das Oedem bzw. freie Flüssigkeit in allen 
Geweben und Körperhöhlen auftritt. Er stellt keine eigenständige Entität dar, 
sondern ist vielmehr das Ergebnis vieler unterschiedlicher fetaler Konditionen, die in 
eine pathophysiologisch gleich verlaufende Endstrecke einmünden (Potter E, 1943, 
Mc Gillivray, 1987). 

Wenn man die Geschichte des Krankheitsbildes historisch verfolgt, kann man fest­
stellen, daß bereits zu Zeiten von Hippokrates hierüber berichtet wird. 

Vor 100 Jahren wurden die verschiedenen klinischen Ausprägungen des Hydrops 
fetalis von Ballantyne beschrieben. Rautmann führte 1912 die Bezeichnung der 
Erythroblastosis für Hydrops fetalis ein. Von Hirszfeld waren 1925 Geschehen auf 
immunologischer Basis vermutet worden. Bereits 1943 wurde durch Edith Potter 
der nicht immunologische Hydrops fetalis (NIHF) von dem Hydrops fetalis bei 
Erythroblastose abgegrenzt. 

Nach der Einführung der Anti-D Gammaglobulinprophylaxe in den 60er Jahren 
(Freda VJ et al., 1964) und die Entwicklung der Technik der intrauterinen 
Transfusion (Niley AW 1963, Queenan JT, 1977) verminderte sich der relative 
Anteil des immunologischen zugunsten des nicht immunologischen Hydrops fetalis. 

Der nicht-immunologische Hydrops fetalis tritt bei Neugeborenen mit einer 
Häufigkeit von 1:2.500 bis 1:3.500 auf (Maidman et al., 1980, Macafee et al., 
1970). 
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Anhand des theoretischen Teils dieser Arbeit wird versucht, die Vielzahl verschie­
dener Formen und Ursachen für die Entstehung des Krankheitsbildes aufzuzeigen 
und die pathophysiologischen Zusammenhänge darzustellen. 

Im Ergebnisteil wird eine retrospektive Studie, die 90 Patienten der Abteilung 
Neonatologie der Universität Bonn, geboren in einem Zeitraum von acht Jahren von 
Januar 1984 bis Juli 1992 umfaßt, dargestellt. In dieser Arbeit soll mit Hilfe der 
prä- und postnatalen Daten des eigenen Krankenguts im Vergleich mit den bisher 
publizierten Daten eine Übersicht über die Häufigkeit, Ätiologie, Symptomatik, The­
rapie und Verlauf des NIHF gegeben werden. 
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II. THEORETISCHER TEIL 

1 . Pathophysiologie 

1. 1. Entstehung von Ödemen 

Ein Ödem, das eine überreiche Ansammlungen von Flüssigkeit in Gewebsspalten 
und Körperhöhlen darstellt, entsteht, wenn das Gleichgewicht des 
Flüssigkeitsaustausches zwischen dem Blutplasma und der Gewebsflüssigkeit 
gestört ist. Unter der Vielfalt von Ursachen, die zur Entstehung von Ödemen führen 
können, sollen im folgenden die wichtigsten Pathomechanismen aufgeführt 
werden: 

a) Störungen der Permeabilität von Kapillaren und Venolen, 

die zur vermehrten Protein- und Wasseransammlung im Interstitium führen, 
entstanden durch 

Hypoxie 

Bakterien 

Toxine 

Arzneimittel 

b) Verminderung des Abflusses der Gewebflüssigkeit durch die Lymphbahnen 

Vermehrte Flüssigkeitsansammlung in den betroffenen Gewebsabschnitten erfolgt 
durch Verlegung größerer Lymphbahnen, z.B. durch: 

Tumore 

fehlende Ausbildung der Verbindung zwischen Lymphwegen und 
Venensystem 
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c) Erhöhung des hydrostatischen Drucks in Kapillaren und Venen 

Eine Erweiterung der Arteriolen erhöht den hydrostatischen Kapillardruck. infolge 
des erhöhten kapillaren Drucks tritt im arteriellen Schenkel der Kapillaren Flüssigkeit 
in das Gewebe aus, während gleichzeitig die Rückresorption im venösen Anteil der 
Kapillaren und in den Venolen reduziert ist (z.B. durch Entzündung oder Hitzeein­
wirkung). 

Eine Erhöhung des Venendrucks entsteht z.B. bei venöser Stauung aus kardialen 
Gründen. Rechtsherzinsuffizienz kann dabei zu Ödemen der unteren Extremitäten, 
Pleuraergüssen und Aszites führen, Linksherzinsuffizienz zu einem Lungenödem. 

d) Herabsetzung des hydrostatischen Gewebsdrucks 

Eine Herabsetzung des hydrostatischen Drucks prädisponiert möglicherweise zur 
Entstehung von Ödemen (Lungenödem). 

e) Herabsetzung des kolloidosmotischen Drucks des Blutplasmas 

Eine Erniedrigung des Gesamteiweißgehaltes des Plasmas unter 4 g/dl bzw. der 
Albumine unter 2,5 g/dl vermindert die Rückresorption des Wassers aus dem 
Gewebe, z.B. bei: 

Synthesestörung der Leber 

Unterernährung 

chronischen Nierenerkrankungen 

Albuminverlust in die Bauchhöhlenflüssigkeit (wiederholte Aszitespunktionen) 

f) Erhöhung des kolloidosmotischen Gewebsdrucks, 

z.B. in entzündlichen Gebieten durch Übertritt von Proteinen in die 
Gewebsflüssigkeit. 
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1.2. Pathomechanismen fetaler Ödeme 

Unter Berücksichtigung der weitgehend ungeklärten sowie uneinheitlichen Ätiologie 
kann der Pathomechanismus der fetal entstandenen Ödeme nur bedingt hinreichend 
erklärt werden. 

Gaicoia ( 1980) führte folgende Hypothesen zur Entstehung fetaler Ödeme auf: 

1. hämodynamische Störungen 

aJ erhöhter hydrostatischer Kapillardruck, entstanden durch primäre myokardiale 
Insuffizienz 

Anoxie 

schwere Anämie 

intrauterine Herzinsuffizienz bei arteriovenösen Anastomosen sowie kardialen 
Rhythmusstörungen (Knoth et al., 1976, Fleischer et al., 1981) 

b} Herzinsuffizienz bei chronischen Anämien 

fetomaternale Transfusionen 

fetofetales Transfusionssyndrom (s. eig. Patienten) 

homozygote Alphathalassämie 

kongenitale hämolytische Anämie bei Glukose-6-Phospatdehydrogenasemangel 

M. Gaucher (Perkins, 1971, lnsburg 1973) 

c} hydrostatischer Druckanstieg durch venöse Rückflußbehinderung 

2Yslische Fehlbildungen der Lunge 
Retroperitonealfibrose 
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2. Abfall des plasmaosmotischen Drucks durch Proteinverlust 

kongenitales nephrotisches Syndrom 

interstitielle Nephritis 

Infektionen (sekundär nach kongenitaler Syphilis, Toxoplasmose oder 
Zytomegalie) 

durch verminderte Albuminsynthese (z.B. bei Rhesusinkompabilität) 

3. Anstieg der Kapillarpermeabilität 

Bei plazentarem Ödem und Abfall des Hämoglobinspiegels kann ein hypoxischer 
Kapillarschaden entstehen, der eine erhöhte Membrandurchlässigkeit für Albumin 
bewirken und eine Flüssigkeitsansammlung erleichtern kann. 

Zusätzlich zu diesen drei Mechanismen wird über die wichtige Bedeutung von 
Störungen der fetoplazentaren Zirkulation, die einen behinderten venösen 
Rückstrom von der Plazenta bedingen kann, diskutiert. 

Über den erhöhten venösen Druck entsteht möglicherweise ein plazentares Ödem, 
das den Gasaustausch einschränken und eine fetale Hypoxie auslösen kann. Der 
dadurch entstehende fetale Kapillarschaden führt zum Verlust von Plasmaproteinen 
und darüber zum fetalen Hydrops. 

Beispiele werden hierfür im vorzeitigen Verschluß des Ductus arteriosus (Kohler, 
1978) rechtsseitiger Zwerchfellhernie (Keeling et al., 1983) und abdominalen Tera­
tomen gesehen. 
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2. Ätiologie 

Nach den 70er Jahren wurde bezüglich des Krankheitsbildes des Hydrops fetalis, 
das zuvor meist mit Erythroblastose assoziiert wurde, die Aufmerksamkeit immer 
mehr auf den nicht-immunologischen Hydrops fetalis gelenkt. Das Krankheitsbild 
des NIHF ist noch zu einem Großteil ungeklärt. Die Auffindung ursächlicher 
Faktoren für einen nicht-immunologischen Hydrops fetalis wird eingeschränkt durch 
die Tatsache, daß es sich um eine "end stage disease" handelt, die durch 
Zusammentreffen verschiedener Faktoren entsteht. 
Viele Autoren haben in einer Vielzahl von Veröffentlichungen in den letzten 20 
Jahren versucht, Erklärungen und zusammenhänge für die Entstehung eines NIHF 
zu finden. 

In verschiedenen Zentren wurden Studien unterschiedlichen Umfangs durchgeführt 
und versucht, durch Beobachtungen der begleitenden Erkrankungen und deren 
Häufigkeitsverteilungen ätiologische Zuordnungen vorzunehmen. 

1989 wurde von Machin et al. die bisher größte retrospektive Studie veröffentlicht, 
in der insgesamt 1.414 Fällen aus der Literatur zusammengetragen wurden. 

Im folgenden werden in Anlehnung an die Klassifikation von Machin, Krankheiten 
des Feten, die in Zusammenhang mit NIHF stehen, in 7 große Gruppen eingeteilt. 
Die Fälle von Chylothorax, Chylaszitis sowie idiopathische Fälle eines Hydrothorax 
wurden als Gruppe der pathologischen Veränderungen des Lymphgefäßsystems 
zusammengefaßt. 

2. 1 • Kardiovaskuläre Veränderungen 

In einer Studien von Allan et al. ( 1986), waren 40 % der Fälle mit NIHF kardialen 
Ursprungs. Mögliche Veränderungen des Herzens sind Fehlbildungen, Arrhythmien 
und Läsionen durch Tumore, Entzündungen oder Infarkt. 
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1. Fehlbildungen 

Anatomische Veränderungen 

Die Fallot'sche Tetralogie, der Truncus arteriosus, der vorzeitige Verschluß des 
Ductus arteriosus oder des Foramen ovale (Olson et al., 1987), Hypoplasie des 
linken Ventrikels, Aortenstenose, Pulmonalklappeninsuffizienz, Vorhofseptum- und 
Ventrikelseptumdefekte zählen zu den beteiligten angeborenen, strukturellen Herz­
fehlern (Beiseher et al., 1971, Kleinman et al., 1982). 

Die Mortalitätsrate von pränatal diagnostizierten, strukturellen angeborenen 
Herzfehlern beträgt bis zu 90 % (Allan, 1986). 

Besonders häufig treten Linksherzhypoplasie, Aortenistmusstenose und Aorten­
stenose bei Ullrich-Turner-Syndrom zusammen mit einem generalisierten 
Lymphödem auf. 

Kardiovaskuläre Tumore 

Rhabdomyome, Hämangiome und Teratome führen durch die Entstehung einer 
Herzinsuffizienz, entstanden durch eine höhere Belastung, bei höherem Volumen 
durch das vermehrte Gefäßbett des Tumorgewebes oder durch arteriovenöse 
Anastomosen, sowie die Entwicklung einer Hypoproteinämie durch Verlust von 
Proteinen durch veränderte Tumorgefäße zur Entstehung eines Hydrops (Kohler, 
1976). 

Östör, Fortune et al. ( 1978) beschrieben erstmals einen NIHF bei Rhabdomyom. Sie 
bemerkten eine Masse ohne Kapsel, die eine besondere Dicke des linken Kammer­
myokards ausmachte. Dadurch kann eine Behinderung der Blutzirkulation entste­
hen, z. B. durch Verdrehung der Herzkammern oder großen Gefäße im Thorax. 
Gera et al. ( 199 1) berichteten über einen Patienten mit Rhabdomyom und 
supraventrikulärer Tachykardie. 

Vaskuläre Veränderungen 

Erwähnenswert ist die diffuse Atherosklerose, die in Niere, Leber und Koronarien zu 
lnfarzierungen führen kann (Jones et al., 1972). 
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2. Rhythmusstörungen 

Als ursächl iche Rhythmusstörungen wurden supraventr iku läre Tachykard ien,  Brady­
kard ie oder Parasystolie beschr ieben . 

Wlad imiroff und Stewart ( 1 985 )  beobachteten, daß d ie Blutflußgeschwind igkeit in  
der absteigenden Aorta bei Tachykardien mit kardialen Schlagfrequenzen von 230-
250 pro M inute s ignif ikant abfällt, bei gleichzeitiger Ausbildu n g  von 
Peri ka rderg üssen innerhalb von 24 Stunden. 

Bradykard ien können auftreten bei totalem AV-Kanal oder schweren kardialen Fehl­
bi ldungen mit Störungen des kardialen Leitungssystems, was eine schlechte 
Prognose a ndeutet (Crawford, 1 988 ) .  Sowohl Bradykardien als auch AV-Block 3 .  
Grades können in  Zusammenhang mit kollagenen Gefäßveränderungen der Mutter 
vorkommen, z. B. Sjögren-Syndrom und systemischer Lupus erythematodes 
(Weston et al. , 1 982 ,  Silverman et al. , 1 985 ,  Watson et a l . ,  1 99 1  ) .  Antikö rper 
gegen zelluläre A nt igene wie Kern-Antikörper, SS-A (Ro) und SS-B können bei 
Patienten mit neonatalem Lupus erythematodes nachgewiesen werden. Maternale 
Anti-Roh-Ant ikörper passieren d ie Plazenta und s ind verläßl iche ätiologische Marker 
für einen AV-Block 3. Grades beim Feten (Scott et al. ,  1 983 ,  Fingsen, 1 98 5 ) .  

Die myokard ia le Kontraktilität kann durch intrauterine Myokardit is, Pankard it is und 
subendokard iale Fibroelastose eingeschränkt sein. 

2.2. Hämatologische Ursachen 

Die häufigste hämatologische Ursache für d ie Entstehung eines NI HF ist eine 
schwere A nämie, d ie durch Alphathalassämie, fetofetales oder fetomaternales 
Transfusionssnydrom oder G lukose-6-Phospat-Dehydrogenasemangel entstehen 
kann. Die sich in der Folge entwickelnde Herzinsuffizienz kann dann  der 
entscheidende pathogenetische Faktor für d ie Entstehung des NIHF sein. 

Durch gesteigerte extramedulläre Hämatopoese in der Leber, d ie zum erhöhten 
Druck im fetalen Portal- und Vena-cava-System und zu verminderter Albumin- und 
Proteinsynthese führt ,  können über einen erniedrigten kolloidosmot ischen Druck 
und sekundären portalen Hochdruck d ie charakteristischen Ödeme entstehen . 
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Alphathalassämie 

Als häufigster Grund weltweit, vor allem aber in Südostasien, für die Entstehung 
des NIHF wurde von Thumasathit et al. (1986) die Alphathalassämie genannt. 

Bei der homozygoten Form fehlt das Gen, das für die Produktion der Alphaketten 
zuständig ist. Statt normalem Hämoglobin F oder A wird Hämoglobin " Barth" 
synthetisiert, das keine normale Sauerstoffabgabe im fetalen Gewebe 
gewährleistet. 

Die pränatale Diagnose wird durch die Anamnese gestellt und über die Bestimmung 
des Hämoglobintyps durch Fetalblutanalyse letztlich gesichert. 

G lukose-6-Phosphat Dehydrogenasemangel 

Bei der x-chromosomal rezessiv vererbten Krankheit resultiert der Hydrops aus 
einer intrauterinen Hämolyse durch einen Defekt der Gluthationproduktion in den 
betroffenen Erythrozyten (Perkins RP, 1971, Mentzer et al., 1975). 

Chronische fetomaternale Transfusion 

Die chronische fetomaternale Transfusion wurde als Ursache eines Hydrops fetal1s 
erstmals von Perlin et al. (1981) beschrieben. 

Mit Hilfe des Kleihauer-Betke-Screening-Tests können fetale Blutzellen im mütterli­
chen Blut nachgewiesen werden, was einen Übertritt von fetalem Blut in den 
mütterlichen Kreislauf beweist. In diesen Fällen ist auch das Alphafetoprotein im 
mütterlichen Serum erhöht. 

Fetofetales Transfusionssyndrom 

Das fetofetale Transfusionssyndrom tritt auf bei vaskulären Anastomosen zwischen 
monochoriotischen Zwillingen. Meistens entsteht ein Hydrops durch 
Volumenüberlastung beim Empfänger (Turkel, 1982). Auch beim Donator können 
durch die entstehende Anämie, folgende Herzinsuffizienz oder Hypoproteinämie 
Flüssigkeitsansammlungen beobachtet werden (lubinsky et al., 1983). 
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Intrakranielle Blutungen, oft verursacht durch allo-immune Thrombozytopen,e, 
können ebenfalls zu Hydrops verursachenden Anämien führen ( Daffos et al . , 1 984, 
Herman et al., 1 986) .  

2.3.  Genetische Gründe 

Chromosomale Aberrationen 

Die häufigste pränatale Veränderung des menschlichen Karyotyps, die mit fetalem 
Hydrops einhergeht, ist das Turner-Syndrom (45 XO) (Rushton et al., 1969).  
Hierbei ist meist die erste per Ultraschall gefundene Veränderung ein zystisches 
Hygrom, eine massive perizervikale Flüssigkeitsansammlung (Nackenoedem), die 
eine schlechte Prognose ankündigt (Gembruch et al., 1986). 

Cohen et al. berichten in ihrer Untersuchung von 1989, daß nur 7 % der Patienten, 
die die Schwangerschaft nach Stellung dieser Diagnose austrugen, lebende Kinder 
geboren haben. 

Ein Anstieg des Alphafetoproteins im Fruchtwasser (Seiler et al., 1984) und ein 
hoher Proteingehalt der perizervikalen Flüssigkeit, die auf eine fehlende Verbindung 
zwischen lymphatischem und venösem System als Teil einer generalisierten 
lymphatischen Hypoplasie hindeuten, wurden beim Turner-Syndrom häufig 
festgestellt (van der Putte, 1977). 
Triploidie (Hutch ison et al., 1982), Trisomie 18 (Beiseher et al., 1971). Trisomie 13 
(Mahony et al., 1984), Deletion des kurzen Arms von Chromosom 13 (Hutchison et 
al., 1982) .  Addition am Chromosom 11 (Kleinman et al., 1982) und part ielle Triso­
mien 15 q 11, 17 q 22.5 (Schmid et al., 1987) sind vereinzelt im Zusammenhang 
mit Hydrop s  fetalis beschrieben worden. 
Unter den C hromosomenaberrationen findet man bei lebend geborenen Kindern 
meist eine Trisomie 2 1  als Ursache (Fahnenstich et al., 1992, Gembruch et al., 
1986, Holzgreve et al., 1984, Fujimoto et al., 1973). 
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Die Häufigkeit von chromosomalen Veränderungen bei Hydrops beträgt insgesamt 
10% (Holzgreve et al., 1984, Machin et al. . 198 1 ). E ine Chromosomenanalyse 1st 
daher obligat. 

Genetische Störungen ohne chromosomale Aberration 

Machin et al. beschrieben 1989 folgende genetisch determinierte Erkrankungen in 
Zusammenhang mit NIHF: 

Enzymdefekt in Erythrozyten 

metabolische Speicherkrankheiten (M. Gaucher, M. Pfaundler-Hurler, 
Gangliosidose Typ 1, M. Niemann Pick u.a.) 

Osteogenesis imperfecta 

Angioosteohypertrophie (Klippel-Trenaunay-Syndrom) (Mor et al., 1988) 

angeborene Chondrodystrophie 

tuberöse Sklerose 

kongenitale Nephrose (Ryyänen M, 1978) 

familiär rezidivierende Fälle ungeklärter Ursache. 

Möglich ist auch das Auftreten eines Noonan-Syndroms mit zystischem Hygrom bei 
normalem Chromosomensatz (Benacerraf et al., 1989). 

2.4. Infektionen 

Die meisten mütterlichen Infektionen, die für die Entwicklung fetaler Fehlbildungen 
bekannt sind, können auch einen nonimmunen Hydrops fetalis verursachen. 

Pathophysiologische Gründe für die Entstehung eines Hydrops sind Anämie, E ndo· 
thelschäden und allgemeine I nsuffizienz von Organen, wie z . B. hepatische 

Funktionsstörungen, woraus Hypoproteinämie und portale Hypertension resultieren. 

Verschiedene Bakterien, Protozoen und Viren kommen als Krankheitserreger in 
Frage. 
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Bakterien 

Die häufigste Infektion, die mit NIHF einhergeht ist d ie Lues, verursacht durch 
Treponema pallidum. 
In einer Untersuchung von Chawla et al. ( 1988) wurde von der Ausbildung eines 
Hydrops fetalis in 6 %  der untersuchten Neugeborenen mit kongenitaler Syphilis 
berichtet. 

Als Auslöser bakterieller Infektionen kommen weiterhin Listerien und Chlamydien in 
Frage, die seltener symptomatische Infektionen verursachen. 

Parasitäre Erkrankungen 

Bei einer Infektion mit Toxoplasma gondii entsteht der Hydrops über die 
extra medulläre Hämatopoese (Zornes et al., 1988). Spezifische lgM-Werte im 
fetalen Blut können die Diagnose sichern. Daffos et al. ( 1988) berichten über eine 
erfolgreiche Dreifachbehandlung der Mutter, die die Geburt von asymptomatischen 
Kindern ermöglichte. 
Eine weitere NIHF verursachende parasitäre Erkrankung ist die Chagaskrankheit. 

Viren 

�teilen die größte Gruppe von Krankheitserregern im Zusammenhang mit nicht­
imrnunologischem Hydrops fetalis dar. Coxackievirus, Herpes simplex Virus Typ 1, 
Respiratory syncytial Virus, C ytomegalievirus (CMV) und Rötelnvirus können 
besonders über die Entwicklung einer Myokarditis oder Herzinsuffizienz einen 
Hydrops fetalis verursachen (Bernirschke et al., 1987). Als Nachweis dient die 
rnaternale Serologie oder die Virusisolation aus neonatalem Gewebe. 

Neuerdings wird ebenfalls Parvovirus B 19, das kürzlich als Erreger des Erythema 
infectiosum (Fifth disease) in der Kindheit identifiziert wurde, als mögliche Ursache 
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eines Hydrops gesehen. Dieses Virus ist auch bekannt für  die Verursachung von 
aplastischen Krisen bei Patienten mit Sichelzellanämie, hered itärer Sphärozytose 
und anderen chronisch-hämolyt 1schen Anämien. 

Das Virus wirkt auf sich schnell teilende Zellen ein ,  u.a. auf erythropoetischer Vor­
stufen im fetalen Knochenmark und bewirkt Aplasie und Hämolyse. 

Die Auswirkungen bei einer Infektion des Feten sind noch nicht geklärt. Laut 
Anderson ( 1988) wird nur in seltenen Fällen ein tödlicher Ausgang beobachtet. 

The Public Health Laboraty Service Working Party on Fifth Disease gibt ein Mortali­
tätsrisiko von 10% an. Kinney et al. ( 1988) beschreiben eine Häufigkeit von 3 %, 
wobei das Risiko am größten bei einer Infektion vor der 19. Schwanger­
schaftswoche sei. 

In einer Studie des US Department of Health and Human Services wurden 95 
Mütter mit lgM-Antikörpern bis zur  Geburt beobachtet: 4,  1 % der Feten verstarben 
vorzeitig, ein Fetus war bei Geburt hydropisch. 

Diagnostische Nachweismethoden sind:  Nachweis antiviraler lgM- und lgG­
Antikörper und Isolation des Virus aus fetalem Blut. Neuerdings wurde von Porter 
et al. ( 1 988) in 4 von 13 NI HF-Fällen ungeklärter Ätiologie Parvovirus DNA per 
DNA-Hybridisierung im Lungengewebe nachgewiesen. Virale Einschlußkörperchen 
können mit Hilfe von Licht- und Elektronenmikroskopie in letalen Fällen 
nachgewiesen werden. 

Eine Möglichkeit, in utero einzugreifen, besteht darin, eine fetale aplastische Krise 
durch intrauterine, intravaskuläre Bluttransfusion zu behandeln. 
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2 . 5. Strukturelle Veränderungen 

Veränderungen der Lunge 

Pulmonale Störungen können zur Ausbildung eines Hydrothorax führen. Longaker 
et al. berichteten 1 989 hierbei über eine Mortalitätsrate von 53%. Gelegentlich 
wurden Fälle von Spontanremissionen beobachtet, die alle überlebten. 

Als besonders schlecht wurden Fällen eingestuft, die mit einem Gestationsalter von 
Weniger als 35 Wochen einen beidseitigen Pleuraerguß aufwiesen. 
Therapeutisch ist die Thorakozentese das Mittel der Wahl, wobei es jedoch oft zur 
Reakkumulation von Flüssigkeit kommt. Sinnvoll ist eine Pleurapunktion kurz vor 
der Geburt, um ei�e bessere Beatmungsituation zu schaffen. 

Weitere anatomische Veränderungen sind zystisch-adenomatöse Fehlbildungen und 
extralobäre Sequesterbild ungen der Lunge, Zwerchfellhernie und angeborener 
Chylothorax. 
Durch all diese Veränderungen wird eine Behinderung des venösen Rückflusses 
bewirkt, wodurch über erhöhten intrathorakalen und intraabdominellen Druck ein 
Hydrothorax, Aszites oder Hautödeme entstehen können. 
Alle raumfordernden Prozesse verhindern eine normale Entwicklung der Lunge. Die 
entstehende Lungenhypoplasie stellt einen Hauptgrund für die Morbidität und 
Mortalität lebend geborenen NIHF-Kinder dar. 

Ve ·· randerungen der Leber 

Bei der tub .. erosen Sklerose, einer autosomal dominant vererbten Erkrankung, 
kennen H ·· . . 
H ��angioendothehome und Zirrhose der Leber zur Entwicklung einer 

YPoproteinamie d A b' I 
„ un us I dung von Odemen führen. 

Desweiteren k - . 
d '  

onnen verschiedene tumoröse Wucherungen durch Kompression auf 
ie Umbilikalgefässe oder, wie beim sakralen Teratom durch arteriovenöse Shunts, 

zur H · erzinsuffizienz führen. 
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Veränderungen der Niere 

Hierzu zählen anatomische Fehlbildungen des Harntrakts (Hallman N, 1973), renale 
Venenthrombose, sowie das Auftreten eines kongenitalen nephrotischen 
Syndroms, bei dem sich der Hydrops durch einen Proteinverlust über die Nieren ins 
Fruchtwasser entwickelt. Der Alphafetoproteinspiegel im Fruchtwasser und 
mütterlichem Serum ist hierbei erhöht. 

Bei Feten verschiedener Studien, die nach Beendigung der Schwangerschaft ein 
kongenitales nephrotisches Syndrom aufwiesen, waren bis zur 20. Schwanger­
schaftswoche weder anatomische Veränderungen noch ein Hydrops aufgetreten 
(Aula et al., 1978, Ryymänen et al., 1983). Pathophysiologische Mechanismen 
anderer Veränderungen des Harntrakts sind noch nicht vollständig geklärt. 

Hypomobilität durch Oligohydramnion oder ein eventuell auftretender urämischer 
Aszites mit daraus folgenden erhöhtem abdominellem Druck mit hämodynamischen 
Auswirkungen, osmotische Störungen sowie Überlastung der Lymphgefässe sind 
wahrscheinlich an der Entwicklung eines Hydrops beteiligt. 

2.6. Metabolische Störungen 

Speicherkrankheiten wie Morbus Gaucher ( familiäre Lipidspeicherkrankheit mit 
Speicherung des Zerebrosids Kerasin im RES der Leber, der Milz und des 
Knochenmarks) und Morbus Pfaundler-Hurler (vererbte Mukopoly­
saccharidspeichererkrankung) bewirken durch die entstehende Hepatomegalie eine 
Verminderung des venösen Rückstroms und damit die Ausbildung eines Hydrops. 
Ähnliche Veränderungen können bei Gangliosidosen (erbliche 
Fettspeicherkrankheiten mit Speicherung von Gangliosiden im ZNS und anderen 
Organen, z. B. amaurotische Idiotie, M. Tay Sachs) beobachtet werden. 
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Jauniaux et al .  stellten 1 990 bei 6 von ihnen untersuchten Fällen mit lysosoma len 
Speicherkrankheiten fest , daß eine reduzierte Erythropoese und Hypoproteinämie 
für die Entstehung des Hydrops verantwonlich war. 

L7. lymphatische Ursachen 

I n  dieser Gruppe der pathologischen Veränderungen des Lymphgefäßsystems 
können Fälle e ines Chylothorax, Chylaszites, sowie idiopatische Fälle eines 
Hydrothorax z usammengefaßt werden (Schmid et a l., 1 988). Unspezifische 
Entwicklu ngsstörungen des Lymphgefäßsystems mit fehlender Ausbildung 
zwischen jugulären Lymphsäcken und den Jugularvenen können zu 
L
_
ympabflußbehinderungen führen ( Chervenak FA, 1 983), und die Ausprägung von 

Odemen a n  Kopf u nd Nacken (zystisches Nackenhygrom) sowie Ergüsse in  
Körperhöhlen bewirken ( Fahnenstich, 1 983, Schmid, 1 987). 
Die mit Lymphozyten u nd Proteinen angereicherten Ergüsse e ines Hydrothorax, die 
zunächst klar u nd bernsteinfarben sind, werden nach erster enteraler Ernährung mit 
Milch · ·· C · k V meist chylos, wodurch eine sogenannter Chylothorax entsteht ( hernic , 
1 970) .  

In ein igen F „ 1 1  · · E ·· k a en von idiopathischen Hydrothoraces bilden sich die rgusse urz vor 
oder nach der Geburt spontan zurück. Eine mögliche Erklärung dafür könnte sein, 
daß · · sich die fehlenden Verbindungen zwischen Lymphbahnen und Venen doch 
noch ausbilden, was jedoch schwer nachweisbar ist (van der Putte SCJ, 1 977, 
Smith, TW, 1 982). 
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ÄTIOLOGISCH E GRUPPEN 

1 .  Kardiovaskuläre Veränderungen 

a) kardiale anatom. 
Fehlbildungen: 

b) vaskuläre 
Veränderungen: 

c) Rhythmusstörungen: 

d) Myokarditis, Infarkt 

Fallot'sche Tetralogie, Ebsteinanomalie, 
Truncus arteriosus, Klappenfehler, Septumdefekte, 
vorzeitiger Verschluß des Foramen ovale oder 
Ductus arteriosus, Linksherzhypoplasie, Tumore, 
Endokardfibroelastose 

diffuse angeborene Arteriosklerose 
kollagene Veränderungen (Sjögren-Syndrom, SLE) 

Tachyarrhythmien, Bradykardien, AV-Block I I I  0 

2. Hämatologische Erkrankungen 

Alphathalassämie, Glukose-6-Phosphat-Dehydrogenase Mangel, 
chronische fetomaternale Transfusion, 
chronisches fetofetales Transfusionssyndrom 

3. Genetische Veränderungen 

Chromosomen­
Aberrationen 

Syndromale Störungen 
ohne chromosomale 
Aberrationen 

Turner-Syndrom (X0). Trisomien ( 1 3, 1 8 , 2 1 )  
Triploidien, Mosaikbildungen 

Noonan-Syndrom, Osteogenesis imperfecta, 
Angioosteohypertrophie (Klippel-T renaunay-Syndrom), 
angeborene Chondrodystrophie, zystisches Hygrom, 
tuberöse Sklerose, asphyxierende Thoraxdysplasie 
(Jeune-Syndrom) .  kongenitale Nephrose, Zellweger­
Syndrom, Systemische Skelettanomalien, Gaumenspalte, 
Brachydaktylie, Hypospadie, Gyrierungsstörungen 



4. Infektionen 

bakteriell: 

Parasitar: 

vira l :  
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Streptokokken, Spirochäten, Listerien, Chlamydien u .  a .  

Toxoplasmose, Chagas-Krankheit 

Herpes-simplex-Virus, Cytomegalievirus (CMV) ,  
Parvovirus 81  9, Rötelnvirus, Hepatnis-Viren 

5. Strukturelle Fehlbildungen 

Lunge: 

Niere :  

Leber: 

zystisch adenomatöse Fehlbildungen 
extralobäre Sequesterbildungen 

anatomische Fehlbildungen (Urethralklappen, Stenosen 
des Harntrakts etc. ) ,  Nierenvenenthrombose, Tumore, 
kongenitales nephrotisches Syndrom 

Hämangioendothe(iosen, Zirrhose, Cholestase 

6· Metabolische Erkrankungen 

Speicher­
Krankheiten: 

Mukopolysaccharidosen (M. Pfaundler-Hurler u .a . )  
Lipidosen (M. Gaucher, M. Niemann-Pick, M.  Tay-Sachs u .a . )  

7. Stör ungen des lymphatischen Systems 

Kongenitaler Hydro- oder Chylothorax, Chylaszites 

8. Gemischte Gruppe 

Angiome (Z B . 
. . . . 

· · Chorionangiom der Placenta), fetale Tumore (Teratome u. a . ) ,  Mekon1umperiton1t1s 

9· Idiopathisch 
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3 .  Pathologische Veränderungen , klinische Symptomatik und Verlauf 

Folgende makroskopischen Veränderungen der verschiedenen Organe wurden 
durch Potter in den Vordergrund gestellt : 

extreme Pleura- und Peritonealergüsse mit Kompression der abdominalen und 
thorakalen Organe, fehlende Hepatosplenomegalie und eingeschränkte 
Erythroporese im Gegensatz zu Hypdrops fetalis bei lsoimmunisation. 

Zudem werden in der Literatur als prä- und postnatale pathologische 
Veränderungen aufgeführt: 

generalisiertes oder nur auf einige Körperteile beschränktes Hautödem 

Ergüsse in einer oder mehreren Körperhöhlen 

Auftreten von Anämien und Hypoproteinämien 

häufige Frühgeburtlichkeit und damit verbundene Unreife des Kindes und 
häufige Lungenhypoplasie mit kardiorespiratorischen Adaptationsstörungen. 

verschiedenste anatomische oder pathophysiologische Veränderungen je nach 
ätiologischer Gruppe 

Ein Erstsymptom bei der Mutter besteht in vielen Fällen in der Beobachtung eines 
Mißverhältnisses zwischen Gestationsalter und Bauchumfang. Ursache ist eine bei 
Hydrops fetalis sehr häufig auftretende Polyhydramnie, die zu einer auffallenden 
Größenzunahme der Gebärmutter führt. 

Holzgreve et al. beobachteten 1 985 in ihrer Studie von 50 Fällen das Auftreten 
eines Polyhydramnions bei 50% der Patienten. Nach dieser Studie traten als 
Schwangerschaftskomplikationen weiterhin eine schwere Anämie (4 Fälle) .  EPH­
Gestose ( 12 Fälle) und Hypalbuminämien (7 Fälle) auf. Postpartal wurden ein 

gehäuftes Vorkommen verlängerter Blutungen und einer verzögerten 

Nachgeburtsperiode beobachtet. 

Oft fällt der Hydrops jedoch bei einer Routine-Ultraschalluntersuchung auf, ohne 

daß ein Symptom Anlaß für eine Untersuchung gegeben hätten. 
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Probleme bei der Geburt entstehen bei vergrößerter, ödematöser Plazenta durch 
eine Minderversorgung des Kindes während der Wehen, so daß eine primäre Sectio 
immer häufiger vorgenommen wird . 

Die Kinder weisen meist ein generelles Hautödem auf, das oft auf die obere Körper­
hälfte beschränkt ist, was sich durch die sich auswirkende Schwerkraft bei 
Schädellage des Kindes erklärt werden kann .  

Kardiopulmonale Komplikationen, bedingt häufig durch Pleuraergüsse, 
eingeschränkte Lungenreifung und Lungenhypoplasie, erfordern meist eine 
postpartale Reanimation und Beatmung des Kindes. 

4.  Diagnose 

Wie in der Literatur beschrieben, führen pränatale Untersuchungen (Serologie der 
Mutter, Ultraschall, Echokardiographie, Amniozentese und Fetalblutuntersuchung) 
und postnatale Untersuchungen (genetische, Röntgenuntersuchungen des Skelett­
svstems zur Entdeckung einer Achondrogenese, serologische und metabolische 
Untersuchungen) in ca. 85 % der Fälle zur Diagnosefindung (Holzgreve et al., 1984 
Und 1985). 
Wichtig ist die Erhebung einer genauen Anamnese, die es ermöglicht, genetische 
Belastungen, hämatologische Gründe wie lsoimmunisation oder Alphathalassämie, 
I nfektionen oder Medikamente als Grund für die Ausbildung eines Hydrops fetalis 
zu erkennen. 
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4. 1 .  Pränatale Diagnostik 

Ultraschall 

Hierdurch können pränatal größere Fehlbildungen erfaßt werden und Fälle mit 
schweren kongenitalen Herzvitien, Herztumor Endokardfibroelastose und 
Sequesterbildungen der Lunge, bei denen bei infauster Prognose auf eine Therapie 
verzichtet werden sollte, selektiert werden. 

Sämtliche Körperhöhlen sollten auf Ergüsse untersucht werden. 

Schon Ascitesmengen von 1 0  ml können per Ultraschall dargestellt werden. 

Generalisierte Hautödeme mit einer Dicke von mehr als 5 mm werden als Zeichen 
eines Endstadiums gedeutet ( Holzgreve, 1 984). 

Fetale Tachyarrhythmien können durch Echokardiographie nachgewiesen werden 
und in utero durch transplazentare medikamentöse Kardioversion behandelt 
werden. 

Labor 

Der erste Schritt einer Untersuchung ist, jede Art von lsoimmunisierung durch ein 
Antikörperscreening auszuschließen. 

Bestimmung der Laborparameter des peripheren Blutes der Mutter, insbesondere 
des roten Blutbilds, Bestimmungen der Blutgruppe, der Rhesusfaktoren und 
Durchführung eines indirekten Coombstests sind dazu notwendig. 

Eine Hämoglobinelektrophorese und die Bestimmung aller Erythrozytenindizes sollte 

bei beiden Elternteilen bei Verdacht auf Alphathalassämie zum Ausschluß auch 

einer heterozygoten Form durchgeführt werden, besonders bei Patienten aus 

Südostasien. 

Auch der Kleihauer-Betke-Test zum Ausschluß chronisch fetomaternaler Transfusio­

nen durch Nachweis fetaler Erythrozyten im mütterlichen Blut gehört zur Routine· 
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umersuchung, wie die Bestimmung des Blutglukosespiegels zum Ausschluß eines 
Diabetes mellitus. 

Zum Nachweis von bestehenden oder abgelaufenen Infektionen dienen : 
Bestimmungen von lgG- und lgM-Titern, der VORL-Test, der eine Syphilisinfektion 
ausschließt, und der TORCH-Screening-Test. Dieser Test enthält Antikörper­
Titerbestimmungen für Toxoplasmose-, Röteln-, Zytomegalie- und Herpes simplex 
Viren. 

lnvasive Tests 

Haben diese Untersuchungen nicht zum Erfolg geführt, sollte eine Chromosomen­
analyse des Feten durch Amniozentese oder Fetalblutbestimmung erfolgen. 

Die Fetalblutanalyse dient ebenfalls der Messung des Albumin- bzw. 
Proteinspiegels, des Alphafetoproteins, der Bestimmung der kindlichen Blutgruppe, 
des Hämatokritwertes, der Erythrozytenindizes sowie der Virusantikörpertiter. 

Die schnellste Methode der Chromosomenanalyse noch am Tag der U ntersuchung 
besteht in der transabdominellen Plazenta- bzw. Chorionzottenbiopsie mit direkter 
zytogenetischer Aufarbeitung (Holzgreve W et al., 1984 und 1985). 

Eine seltener eingesetzte Untersuchungsmöglichkeit ist die Fetoskopie. Der Fetus 
kann auf Mißbildungen inspiziert und Fetalblut besonders schnell auf chromosomale 
und metabolische Störungen untersucht werden .  Durch spezifische lgM­
Bestimmungen können Infektionen fetaler Gewebe nachgewiesen werden ( Lange et 
al., 1982). 

Eventuell kann, wenn die Schwangerschaft mit Totgeburt oder perinatalem Tod 
endet, eine Autopsie der Frucht und histopathologische Untersuchungen der 
Plazentamorphologie Klarheit über die Ursachen des NIHF schaffen. 
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METHODEN DER PRÄNATALEN DIAGNOSTIK BEI NIHF 

Material/Methode Untersuchung Erkrankung 

Echokardiographie angeborene Herzfehler. 
Rhythmusstörungen 

Ultraschall Polyhydramnion, Mißbildungen, 
Veränderungen der Placenta, 
Tumore, verzögertes Wachstum 
eingeschränkte Kindsbewegungen 
Mehrlingsschwangerschaften 

Blut der Mutter Glukosetoleranztest Diabetes mellitus 

Blutgruppe, Rh-Faktor, 
Ak-Screening, lsoimmunisation 
indir. Coombstest 

Hb-ektrophorese Alphathalassämie 

Kleihauer-Betke-Test fetomaternale Transfusion 

Alphafetoprotein kongenitales nephrot. Syndrom, 
Chorionangiom der Placenta 

lgG, lgM, serolog. 
Titerbestimmungen, H BV, 
TORCH Screening-Test intrauterine Infektion 
(Toxoplasmose, Röteln, 
Cytomegalie, Herpes) 
VDRL·Test bei Lues 

Fetalblutanalyse/ Gesamteiweiß, Albumin Hypoproteinämie 

Nabelschnurblut Hämoglobin Anämie 

Hb-Ektrophorese Alphathalassämie 

direkter Coombstest lsoimmunisation 

G-6-P-D Enzymdefekte 
Pyruvat-Kinase im Erythrozyten 

Amniozentese/ Chromosomenanalyse Chromosomenveränderungen 

Fruchtwasserkultur Viruskultur z . 8 .  Zytomegalie 

Alphafetoprotein kongenitale Nephrose, Teratom 

spezif. metabol. Tests Speicherkrankheiten: 
Gangliosidosen (M .  Tay-Sachs) 
Mukopolysacchandosen etc 

Chorionzottenbiopsie Chromosomenanalyse Chromosomenveränderungen 
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5 .  Therapie 

Pränatale Therapie 

Die Zahl der therapierbaren N IHF-Fälle ist auf wenige Fälle und auf eine 
überwiegend symptomatische Therapie begrenzt. Möglichkeiten des pränatalen 
Eingreifens bestehen in der Durchführung von intrauterinen Transfusionen beim 
Vorliegen einer Anämie, Punktion oder Drainage von Pleuraergüssen und Aszites 
und bei einigen Patienten in der Einleitung einer frühen Geburt. 

Je später die Entwicklung eines Hydrothorax einsetzt, desto geringer ist die 
Ausprägung einer Lungenhypoplasie. Seeds und Bowes ( 1986) behandelten 
schwere Fälle von Hydrothoraces durch Drainage der Ergüsse aus dem Pleuraraum 
in die Fruchtwasserhöhle mit entsprechenden Kathetern. 
Die Entfernung des fetalen Aszites ist in einigen Fällen möglich. Pränatale 
Punktionen führen jedoch oft zu sofortiger Reakkumulation der Flüssigkeit. I n  
einigen Fällen wurde aus diesem Grund ein Pigtailkatheter (peritoneoamnialer 
Shunt) implantiert. Kurz vor Geburt kann die Parazentese eine Dekompression des 
Abdomens bewirken und eventuell eine vaginale Entbindung ermöglichen 
(Holzgreve et al.' 1984). 

Ein möglicher Therapieversuch nach Diagnose einer Hypoproteinämie des Feten 
besteht darin, Albumin in die Umbilikalvene zu inj izieren. 
Shimokawa et al. ( 1 988) behandelten Feten im Alter von 29 Schwanger­
schaftswochen mit N IHF unbekannter Ursache durch I njektion von Albumin 
intrape ritoneal und beobachteten in einigen Fällen eine Rückbildung des Hydrops 
und keine Residuen bei Geburt. 



Gezielter greift 
Herzinsuffiz ienz 

eine 
oder 

transplacentare 
Therapie mit 

Herzrhythmusstörung ein. 
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Digitalisierung 
Antiarrhythmika 

zur Unterstützung bei 
bei Vorliegen einer 

Der Erfolg von transplacentarer medikamentöser Behandlung mit Digitalis bei 
Tachyarrhythmien und Vorhofflattern, die zur Kardioversion in einen normalen 
Sinusrhythmus führte, wird von vielen Autoren beschrieben (Kleinman et al., 1 982, 
Stewart et al., 1983). Einige Fälle sprechen gut auf die Digitalistherapie an ,  
während andere refraktär bleiben. Durch unterschiedlich gute Plazentapassage des 
Medikaments ergeben sich verschieden hohe wirksame Serumkonzentrationen beim 
Feten (Maeda et al., 1988, Gembruch et al., 1 988). 

Gembruch et a l. ( 1 988)  zeigten, daß eine antiarrhythmische Therapie, die nicht 
transplacentar durch Therapie der Mutter wirkt, sondern durch direkte intraperito­
neale oder intravasale Anwendung beim Feten ,  bei Vorhofflattern und 
supraventr ikulärer Tachykardie besonders erfolgversprechend ist. 

Newburger et al. ( 1978) berichteten über das Vorliegen einer Herzinsuffizienz bei 
oder nach der Geburt bei 62% der Kinder mit intrauterinen supraventr1kulären 
Tachykardien. 

Ein Therapieversuch mit Propanolol hat sich nicht bewährt, da zu viele 
Nebenwirkungen wie Bradykardien und Hypoglykämien auftraten. Auch wurden 
erniedrigte Apgarwerte bei Geburt beobachtet (Gladstone et al., 1975). 

Dagegen stellten sich Therapieversuche mit Procainamid und Verapamil bei 
Vorhofflattern und supraventrikulären Tachykardien als erfolgversprechend heraus 
(lliff, 1 983, Hirata et al., 1 985). 
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Postnatale Therapie 

Die postnatale Therapie umfaßt das ganze Spektrum der neonatalen 
lntensivmedizin . Einige Beispiele für Komplikationen, die sich zusätzlich durch 
Unreife bei Frühgeburtlichkeit und die daraus entstehenden 
Anpassungsschwierigkeiten ergeben, sollen im folgenden beschrieben werden. I n  
fast allen Fällen ist eine intensive Beatmung und eine Anwendung von 
Katecholaminen erforderlich. 

Die Ausschwemmung der Ergüsse und generellen Flüssigkeitsansammlungen im 
Körper kann mit Hilfe von Diuretika und zurückhaltendem Flüssigkeitseinsatz von 
100-120 ml/kg/Tag erreicht werden. 

Meist erfolgt eine verstärkte spontane Diurese zwischen dem 3. und 5. Tag nach 
Geburt, die einen ausgeprägten Gewichtsverlust um den 7 .-12. Tag bewirkt. Der 
mittlere Gewichtsverlust der überlebenden Kinder in der Neonatalperiode beträgt 
ca. 28 % der Geburtsgewichts. 
Chylöse Ergüsse bilden sich schnell zurück, wenn eine spezielle Ernährung mit 
mittelkettigen Triglyzeriden ( MCT-Diät) durchgeführt wird (Gershanik et al., 1974). 

Komplikationen können durch eine nach 24 Stunden auftretenenden disseminierten 
Gerinnungsstörung entstehen. Vielleicht durch eine schwere Asphyxie oder in 
Zusammen hang mit dem Verlust an Gerinnungsfaktoren in die Ergüsse entstanden, 
erfordert sie oft eine Behandlung mit Fresh- frozen-Plasma und Heparin •  Schwere 
Thrombozytopenien müssen durch Ersatz von Thrombozyten durch Transfusionen 
behoben werden. Des weiteren können Komplikationen durch Infektionen 
( Pneumonie, Sepsis, Enterokolitis) , Insuffizienz verschiedener Organe (Leber, Niere, 
Herz) sowie durch die Erkrankungen, die ursächlich für die Entwicklung eines NIHF 
waren, entstehen. 
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6 .  Prognose 

Von entscheidender Bedeutung für die Prognose eines NIHF-Kindes ist die 
möglichst frühe Diagnosestellung und Klärung der entsprechenden Ursachen. 

In  einigen Fällen kann eine Behandlung in utero oder eine sofortige Entbindung, je 
nach Reife des Kindes die Chance zum Überleben bedeuten. Dies ist besonders in 
Fällen von fetalen kardialen Arrhythmien, Anämien durch fetofetale oder fetomater­
nale Transfusionssyndrome oder bei plazentaren Chorangiomen der Fall. 

Trotz vereinzelter therapeutischer Erfolge ist die Prognose von N IHF-Kindern 
generell schlecht. 

Angaben in der Literatur zur Letalität schwanken zwischen 50 % ( Etches et al . ,  
1 979) und 98 % (Hutchison et al., 1982) . was mit der Verteilung der einzelnen 
ätiologischen Gruppen zusammenhängt. 

Castillo et al. fanden 1986 durch Untersuchung von 2 1  Fällen heraus, daß die 
Prognose besonders schlecht war, wenn fetale Fehlbildungen oder Pleuraergüsse 
per Ultraschall gefunden worden waren. 

Die beste Überlebenschance besteht für Kinder, die in die Gruppe der kardialen 
Rhythmusstörungen eingeteilt werden konnten und durch intrauterine 
medikamentöse Therapie erfolgreich behandelt wurden. 

In vielen Fällen, in denen NIHF-Feten, die keine Fehlbildungen aufwiesen .  durch 
eine symptomatische Behandlung von Pleurergüssen und Anämien durch 
intrauterine Transfusionen behandelt werden konnten, stieg in den letzten Jahren 
die Überlebenschance (Mc Gillivray, 1987) . Trotz immer früherer Diagnosestellung 

und oft aggressiver perinataler Therapie überleben Kinder anderer ätiologischer 

Gruppen nur in seltenen Fällen .  
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I I I .  ERGEB N I S S E  

1 . Patientengut, Aufnahmekriterien 

Über alle lebend geborenen Kinder mit NIHF, die von Anfang 1 984 bis Juli 1 992 in 
der Universität-Kinderklinik Bonn behandelt wurden, wird in dieser Arbeit berichtet. 

Viele Mütter wurden von auswartIgen Krankenhäusern der gesamten Bundesre­
publik in die Universitäts-Frauenklinik überwiesen, wo die Überwachung und meist 
auch die Entbindung der Kinder nach der Diagnosestellung eines NIHF erfolgte. 

Nach der Primärversorgung im Kreißsaal durch den Reanimationsdienst wurden die 
Kinder in die Kinderklinik transportiert und dort weiterversorgt. Seit 1 .  1 • 1 99 1  kann 
die Erstversorgung auch für einige Zeit im Perinatalzentrum der 
Univers•t „ f 1 ats rauenklinik Bonn erfolgen. 

Es handelt sich um insgesamt 90 Kinder, 39 davon sind weiblich, 5 1  männlich. 65 
Patienten entsprachen dem voll ausgeprägten Bild eines Hydrops fetalis mit genera­
lisiertem Hautödem und ein oder mehreren Ergüssen in serösen Körperhöhlen. 

Bei 25 Kindern hatte pränatal ein Hydrops bestanden, der sich bis zur Geburt bes­
serte. Bei zwölf dieser Kinder waren bei Geburt keine Ödeme mehr feststellbar. 

37 Patienten starben, was einer Letalitätsrate von 4 1 ,  1 % entspricht. 

Im folgenden d Th ap·1en werden die wichtigsten prä- und postnatalen Befunde un er 
beschrieben. 
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2 .  Retrospektive Daten 

Nach einem einheitlichen Schema wurden die Krankengeschichten der Universitäts­
Kinderklinik ausgewertet und die wichtigsten anamnestischen Angaben festge­
halten. Anhand der Daten über Diagnosestellung, Labor und Therapie wird der prä-, 
peri- und postnatale Verlauf dargestellt. 

2.1. Pränatale Daten 

Anamnese der Schwangeren (s. Tab . 1 l 

In vielen Fällen waren die Angaben in den Krankenakten über die Anamnese der 
Schwangeren nicht ausführlich genug, um eine exakte Auswertung vorzunehmen. 

Die Entwicklung eines NIHF wurde sowohl bei Erstgravida als auch bei Multipara 
mit ein bis drei vorangegangenen Schwangerschaften beobachtet. 

Das Alter der Patientinnen streute zwischen 1 8 und 46 Jahren und zeigte einen 
relativ hohen Durchschnitt von 28,0 ± 5,  7 Jahren (n = 68) . 

Tabelle 1: Anamnestische Auffälligkeiten der Schwangeren 

Blutungen in der Frühschwangerschaft 
Cerclage 
behandelte Zystitis 
mehrjährige Hormontherapie, 
jetzt Zwillingsschwangerschaft 
vorangegangene Schwangerschaft mit M. Down 
vorangegangene NIHF Fälle 

3 
2 
2 

1 
1 
2 
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Angaben über die Ausbildung eines NIHF bei vorangegangenen Schwangerschaften 
können nur bei zwei Müttern gemacht werden. Bei einigen Frauen wurden zwar in 
früheren Schwangerschaften Aborte beobachtet, jedoch blieb d ie Ursache in den 
meisten Fällen ungeklärt. 

Die Mutter von K. Th. (8.12.91, Nr. 5 ), einem Kind mit fetomaternalem 
Transfusionssyndrom, hatte bereits in der vorherigen Schwangerschaft ein Kind mit 
NIHF bei unklarer Anämie geboren, das Pleuraergüsse, Aszites und Hautödeme 
aufwies. Vor der Geburt in der 30. Schwangerschaftswoche wurde eine 
Thorakozentese vorgenommen, das Kind starb jedoch während der Geburt. 

Über einen anderen Fall wurde bereits berichtet (Fahnenstich et al., 1989). Dem 
Kind D. B. (31. 10.86, Nr .6 1) . mit NIHF bei Chylothorax, gingen bereits drei 
Schwangerschaften mit NIHF voran (s. Kasuistiken). 

Klinisch leicht verlaufende Infektionen sowie geringe Blutungen und Hyperemesis 
der Mutter während der Schwangerschaft wurden aufgeführt, zählen jedoch zu 
unspezifischen und häufig auftretenden Problemen während der Schwangerschaft. 

Sonstige Belastungen wie Nikotin- oder Alkoholabusus sowie Med i-
kamemeneinnahme wurden nur selten angegeben. 

Grunderkrankungen der Mutter 

Folgende Angaben zu familiären Belastungen, Komplikationen vorangegangener 
Schwangerschaften, Grunderkrankungen der Mutter oder spezielle Infektionen 
konnten zusammengestellt werden. (s. Tab. 2). 

Tabelle 2 :  Grunderkrankungen der Mutter 

Anämie 
behand_elte Hyperthyreose Psoriasis ( Kortisontherapie) Systemischer LE (Z. n. OP wegen 
�nf

. B
k
a_sedow, Hypoparathyreoidismus) e t1onen (s.u. )  

2 
1 
1 

1 
4 
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Durch Vorliegen einer Anämie bei der Mutter kann sich infolge der möglichen 
Hypoxie beim Kind ein Hydrops fetalis entwickeln (Watson et al., 1 986). 

Bei einer Mutter mit systemischem Lupus erythematodes konnten beim Kind wie 
bei der Mutter Antikörper gegen Doppelstrang DNS nachgewiesen werden, die mit 
kardialer (AV-Block 1 1 1°) sowie hämatologischer Beteiligung einhergingen. Zusätzlich 
lag bei diesem Kind eine Hämangioendotheliose der Leber vor. 

Über spezielle Infektionen der Mutter wurde bei folgenden vier Patienten berichtet: 
Listeriose von Mutter und Kind, die zum Tod des Kindes direkt nach der 
Geburt führte (early onset) 

Nachweis von lgM-Antikörpern gegen Zytomegalieviren bei Mutter und Kind 

Parvovirusinfektion der Mutter in der 30. Schwangerschaftswoche ohne 
Nach weis einer Infektion beim Kind 

Auftreten einer therapiebedürftigen Varizella-Zoster-lnfektion der Mutter in der 
27. Schwangerschaftswoche; ein kausaler Zusammenhang mit der 
Schädigung des Kindes erscheint hier fraglich 

Pränatale Diagnostik 

Polyhydramnion (s. Tab. 3) 

Bei 37 von 80 Schwangeren wurde in 37 Fällen ein Polyhydramnion d iagnostiziert 

(46,3%). d as bei vielen Patientinnen der primäre Anlaß zu weiteren diagnostischen 

Maßnahmen war. Dreimal wurde eine Oligohydramnie festgestellt. Bei zehn 

Schwangeren lagen keine Angaben über die Fruchtwassermenge vor. 
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Tabelle 3 :  Fruchtwassermenge der Schwangeren 

Polyhydramnion: 37 (46, 2 5 % )  
davon stark ausgeprägt: 5 (6, 2 5 % )  
davon mit EPH-Gestose: 12 ( 1 5 %) 

Oi igohydramnion: 3 (3,75 % )  

normale Fruchtwassermenge: 40 (50 % )  

Bei fünf der 3 7  Patientinnen war die Polyhydramnie besonders stark ausgeprägt; 
zwölf Patientinnen mit Polyhydramnion entwickelten zusätzlich eine EPH Gestose. 

Die K inder dieser zwölf Mütter verteilten sich auf folgende ätiologische Gruppen: 
fünf wiesen eine Anämie auf, zwei entwickelten einen Hydrops aufgrund einer 
Infektion, bei einem Kind wurde ein Mißbildungssyndrom festgestellt, bei einem 
anderen ein chylöser Aszites. In drei Fällen konnte keine ätiologische Zuordnung 
gefunden werden. 

Zeitpunkt de .. r pranatalen Diagnostik 

Die erste pränatale Diagnosestellung eines Hydrops fetalis erfolgte zumeist in einem 
relativ ·· 2 d 34 Spaten Abschnitt der Schwangerschaft, zwischen der 4.  un 
Schwan gerschaftswoche (Mittelwert 28,9. ± 4,8. SSW). 
In einigen Krankengeschichten konnten keine genauen Angaben darüber gefunden 
Werden, ob eine endgültige Diagnose schon pränatal gestellt werden konnte. 

a ·  e, 65 Patienten (72 %) wurde über eine pränatale ätiologische Zuordnung anhand 
der gefundenen pathologischen Veränderungen berichtet : 
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Tabelle 4: Pränatale Diagnosestellung 

Ätiologische Gruppe Anzahl der Fälle gesamt 

Hämatologische Ursache .lß. ll 
FFTS: 8 8 

FMT: 5 5 

unklare Anämie : 5 6 

Kardiologische Ursache .lß. 2.Q 

Kardiovask. Störung: 3 5 

Rhythmusstörungen :  1 5  1 5  

Genetische Veränderung � ll 
chromos. Aberration :  3 4 

syndrom. Veränderung: 2 7 

Infektiöse Ursache: 3 4 

Struktur. Veränderung 
Hydronephrose : 2 2 

Lymphgefäßveränderungen Ll .lß. 

Chylothorax: 1 2  1 2  
Chylascites: 1 6 

Sonstige 6 9 

Kardiologische Ursachen, wie anatomische Veränderungen (ein Patient mit RhabdO· 

myom des linken Ventrikels und zwei mit vorzeitigem Verschluß des Foramen 
ovale) und Herzrhythmusstörungen konnten pränatal in 18 von 20 Fällen (90%) 

diagnostiziert werden. 

Supraventrikuläre Tachykardien wurden bei neun Patienten beobachtet, Vorhottlat· 

tern bei drei, Vorhofflimmern, Wolff-Parkinson-White-Syndrom und ein AV-Blocl< 

1 1 1° bei jeweils einem Patienten. 
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Bei sechs Patienten blieb die pränatal festgestellte Anämie die einzige Veränderung, 
die zur Einordnung in die ätiologische Gruppe der hämatologischen Veränderungen 
führte. 

Alle strukturellen Veränderungen der Niere, dr� i von vier Infektionen und e in 
Hygroma colli bei Noonan-Syndrom wurden pränatal diagnostiziert. 
In drei von vier Fällen wurde mit Hilfe einer Chromosomenanalyse eine Trisomie 2 1  
diagnostiziert. Eine 4 1-jährige Muner verweigerte das Einverständnis für die 
Analyse. 

Das folgende Diagramm veranschaulicht noch einmal die erfolgte prä- und post­
natale Diagnosestellung der einzelnen Patientengruppen: 

A b b . 
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n
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e
:.:._

r _:D�ia:'.:g
:._n:.:_o

:.:_
s":_-s

:_1:_:
e

:.:_1:_:
lu

:.:_n�g:_ ____________ _ 

, . . .  . . . . . . . . . . .  - . . . . . . .  - ·  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . - - . . . . . . . .. . . .  . 
1 8  . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  ' . . . . . . . . . . . - . . . . . .  - - . . . . . . . . . . . . .  - · . . . . . .  . 

1 6  . . . . . 
. . . . . . . . .  - . . . . . . . . . . . . ' . . . . .  - . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  . 

1 4 . . . . . . . . . . . . . .  - . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  . 
1 2  . . . . . .  - . . . . . . - - . . . . . .. . . . . . . . . .  . 
1 0  . . . . . .  - . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  . 
8 . . . . . . · - . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . . . .  . 
6 

4 

2 

0 

■ prana1a1 � pos1na1al 
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Pränatale Therapie 

Die Notwendigkeit der Durchführung einer Tokolyse ergab sich bei vorzeitiger 
Wehentätigkeit in 53 Fällen. Eine prophylaktische Gabe von Decortilen erfolgte in 
allen Fällen einer sich anbahnenden Frühgeburt, um der Ausbildung eines hyalinen 
Membransydroms vorzubeugen. In 68 der 90 Fälle waren pränatal weiterführende 
Therapiemaßnahmen notwendig (s. Tab. 5). 

7 .  Punk tion der Fruchthöhle: 

In 1 O Fällen mit massivem Polyhydramnion wurden Fruchtwasserpunktionen zur 
Entlastung durchgeführt. 

Bei einem Großteil der Patienten konnten Pleuraergüsse oder Ansammlungen von 
Aszites beobachtet werden. In Abhängigkeit von der Größe dieser Ergüsse und 
ihrer hämodynamischen Auswirkung auf den fetalen Kreislauf wurden in vielen 
Fällen Entlastungspunktionen durchgeführt. 

2. Pleurapunktion: 

1 9  Angaben über die Durchführung einer Pleurapunktion zur Entlastung der Lunge 
bei massiven Flüssigkeitsammlungen liegen vor. In einem Fall wurden die Ergüsse 
über einem pleuroamnialen Shunt kontinuierlich abgeleitet. 

Als günstig erwies sich die Durchführung einer Thorakozentese kurz vor der 
Geburt, um eine bessere Entfaltung der Lunge zu ermöglichen und so eine 
günstigere Beatmungssituation zu schaffen. 

3. Aszitespunktion: 

Zur Entlastung wurden Aszitespunktionen bei 17 Patienten durchgeführt. Einer 

ständigen Reakkumulation von Flüssigkeitsansammlungen konnte in drei Fällen nur 
durch die Implantation eines Pigtail-Katheters zur Aszitesdrainage entgegengewirl<t 
werden. 
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4- Eiweißsubstitution: 

Eine Eiweißsubstitut ion wurde bei zwei Patienten mit ausgeprägter 
Hypoprote inämie durchgeführt. 
Bei einem Pat ienten mit chylösem Aszites wurde durch intrakardiale Injekt ion von 
Proteinen therapiert, bei einem weiteren Feten mit erniedrigtem Gesa mteiweiß von 
23, 5 g/1 wurde Lyoplasma zur Eiweißsubstitution verabreicht. 

War d urch Objekt ivierung der Ursache bereits pränatal eine ätiolog ische Zuordnung 
des N IHF möglich, konnte teilweise eine gezielte Therapie eingeleitet werden: 

5- Transfusionen: 

Schwere Anämien bedurften in zehn Fällen der Anhebung des Hämog lobinspiegels 
durch int ra uterine Tra nsfusion. Bei einem Fall eines A kzeptors bei fetofeta lem 
Transfusionssyndrom wurden mehrere Fetalblutentnahmen im S inne eines Aderla s­
ses zur  Entlastung durchgeführt. 

Tabelle 5 :  Pränatale Therapie 

(teilweise erfolgten mehrere Therapiemaßnahmen bei einem Feten/ 

Art der Therapie 
Tokolyse 
�;uchtwasserpunktion eurapunktion 
Äle�roa mn ia ler Shunt s�itespunktion Peritoneoa mn ia ler Shunt ant1ar rhyth · mische Thera pie 1ntra ut 
F erine Tra nsfusion 
k 

e!alblutentnahme ( Aderla ß)  
..._eine Therapie 

Anzahl der Fälle 

53 
1 0  
1 9  
1 

1 7  
3 
1 4  
1 0  
1 

22 
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6. Antiarrhythmische Therapie (s. Tab. 6/: 

Bei den 1 5  K indern ,  die Rhythmusstörungen aufwiesen ,  wurde die Diagnose präna­
tal gestellt und mit Hilfe verschiedener Antiarrhythmika behandelt. 

Digitalis wurde in 14 Fällen angewandt . Bei einem Kind mit AV-Block 1 1 1° bei syste­
mischem Lupus erythematodes der Mutter wurde keine Therapie vorgenommen. 

Durch Gabe an die Mutter erfolgte eine transplacentare Digitalisierung der Kinder, 
die in einem Fall bereits die Rückbildung des Hydrops bewirkte. I n  einem anderen 
Fall wurde Digitalis sowohl tansplacentar als auch intraperitoneal angewandt. 

In den übrigen zwölf Fällen wurde Digitalis entweder mit Amiodaron oder/und 
Verapamil, Flecainid (Tambocor) oder Propafenon ( Rytmonorm) kombiniert. Reichte 
die Therapie des Kindes nicht aus, um einen normalen Rhythmus herbeizuführen, 
so wurde in einigen Fällen versucht, den Serumspiegel durch intravasale Gabe in 
die Umbilikalvene des Kindes zu erhöhen. 

Unter dieser Medikation bi ldeten sich die Arrhythmien und der Hydrops bei zehn 
Kindern bis zur Geburt weitgehend zurück. Die vier übrigen Kinder wiesen auch 
postnatal weiterhin schwer therapierbare Rhythmusstörungen auf: 

1. (W. , 15.2.85, Nr. 25) Vorhofflattern bis 320/min, transplacentare Digitalisie­
rung und intraperitoneale Gabe erzielten keine Besserung. Herz- und Nierenin­
suffizienz führte nach drei Wochen zum Tod des Kindes. 

2. ( S. R. ,  4 3. 10.85 , Nr . 26) WPW-Syndrom mit Frequenzen bis 260/min. Digitalis 
und Verapamil führten zur leichten Rückbildung des Hydrops. Bei Geburt 
bestanden sowohl Aszites als auch Hautödem. 

3. (S.R. , 7. 1 1.85,  Nr .27) Supraventrikuläre Tachykardie mit Frequenzen bis 
250/min, Aszites und Hautödeme bei Geburt noch nachweisbar. 

4. (TH.Z. , 1.6.90, Nr.35) Vorhofflattern, Digitalis-Verapamil-Therapie erfolglos, 

Versuch mit Amiodaron intravasal bei AV-Block 1 1 1° , kurzfristige Kardioversion, 

bei Geburt wieder Vorhofflattern, Herzinsuffizienz. 
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Tabelle 6 :  Pränatale Antiarrhythmische Therapie 
bei Kindern mit Rhythmusstö rungen 

Art der Therapie Anzahl der Fälle 
nur Dig italis 2 Digitalis und Verapamil u�d_loder Amioda ron 1 0  Digita l is und Flecainid 1 Di� italis und Propafenon 1 keine Therapie 1 

L2. Perinata le Daten 

Tabelle 7: Perinatale Daten der 90 Kinder mit NIHF 

Mädchen :  39 
durchsch · 1 G . . 
Ges . nitt • estatIonsalter aller Kinder: 
Ges 

tationsalter der lebenden Kinder: tationsa lter versto rbener Kinder: 
d
G

ur

b
chschnittliches Geburtsgewicht · e urtsg · h · 

Gebu 
ewic t der lebenden Kinder: 

� rtsgewicht verstorbener Kinder: 

Jungen: 51 (56,7%)  

32,8 ± 6 ,4  ssw 

24.-41 /5. SSW 
25. -37. ssw 

2600g ± 820g (n = 85) 
6909-42809 
1 000g-33009 

Von 90 in der Universitäts-Frauenklinik geborenen und untersuchten Kindern wa ren 
39 w 'bl '  e, ich, 5 1  männlich (56,7%). 
Die 53 " b u erlebenden Kinder wurden zwischen der 24. und der 4 1 . /5. Schwanger-
Schaftsw h b oc e gebo ren. Das Gestationsalter der 37 im weiteren Verlauf verstor e-
nen K'  inder schwankte zwischen minimal 2 5  und maximal 37 Schwan-
Qerschaftswochen. 
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Bei fast ausschließlich zu früh geborenen Kindern ( d .h. < 37 .  SSW) mit einem 
Gestationsalter von durchschnittlich 32,8 ::: 6,4 Schwangerschaftswochen würde 
man wesentlich geringere Geburtsgewichte erwarten (die 50. Perzentile in der 32. 
SSW l iegt bei 1 750g). 

Die relativ hohen Durchschnittswerte von 2. 600g ± 820g (n  = 8 5 )  s piegeln d ie 
unterschiedlich ausgeprägten Mengen von Flüssigkeitsansammlungen bei Hydrops 
fetalis zum Zeitpunkt der Geburt wider. Dies unterstreicht auch d ie hohe 
Standardabweichung vom Mittelwert aller Geburtsgewichte. 

Die Geburtsgewichte bewegten sich insgesamt zwischen 690g und 4 . 280g,  wobei 
die überlebenden Kinder Gewichte zwischen 1 .900g und 4. 280g aufwiesen (ein 
Zwil l ing mit fetofetalem Transfusionssyndrom wog nur 690g ) .  

Die Gruppe der i m  späteren Verlauf gestorbenen Kinder brachte Gewichte zwischen 
1 .000 und 3. 300g auf. Betrachtet man die Verteilung überlebender und verstorbe· 
ner Kinder auf d ie unterschiedlichen Gewichtsklassen genauer, erkennt man deut· 
lieh, daß  d ie verstorbenen Kinder niedrigere Gewichte aufwiesen; hierin spiegelt 
sich das Problem der Frühgeburtlichkeit und d ie damit verbundene verschlechterte 
Prognose wider: 

Gewichtsklasse leben (n = 49)  gestorben (n  = 36) 

bis 1 500g 2 9 
1 500g-2 5 00g 1 7  1 9  
2500g-4000g 30 8 

In 70 von 90 Fällen wurden die K inder per Sectio geboren. Dies gewährleistet eine 

Schonung der oft großen und kreislaufbelasteten Kinder. Auch ist eine bessere ver· 

sorgung gewährleistet, d a  in den meisten Fällen eines Hydrops fetalis ein Plazenta· 
ödem vorliegt, das eine Versorgung des Kindes während der Wehen einschränken 
kann. 
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'.n 2° Fä l len erfolg1e eine vaginale Entbindung. Darunter waren fünf Kinder , die sich 
in sehr gutem Zustand befanden und bei denen sich der Hydrops vor Geburt bereits 
Weitgehend zurückgebildet hatte (zwei Kinder mit erfolgreich therapierter Arrhyth­
mie, ein Kind mit unkompliziertem Chylaszites, ein Kind mit M. Down in gutem 
Zustand u d · . . 

. n ein Patient mit Hydronephrose) sowie sechs Kinder mit infaust 
e1nges h ·· c atzter Prognose, die alle verstarben. 
Dazu gehörten zwei Kinder, die ein fetofetales Transfusionssyndrom aufwiesen, ein 

Kind mit schwerem Mißbildungssyndrom, ein weiteres mit urinösem Aszites bei 
obstruktiver Uropathie sowie zwei Kinder, die in die Gruppe der idiopathischen Fälle 

�it Hydrothorax eingeordnet wurden und an den Komplikationen einer Ateminsuffi­
zienz und Herz-Kreislauf-Versagen bei Amnioninfektionssyndrom verstarben. 

Entbindung: 

Reanimation 

vaginal 20 
Sectio 70 

Bei starke A · · E . lf " II r z1dose erfolgte eine Pufferung mit Natriumb1karbonat. In inze a en 
Waren Gab T · 1 d R . en von Suprarenin oder Anwendung einer Herzmassage e1 er eani-
mation. 
lngesamt mußten 60 Kinder direkt nach der Geburt mit Hilfe von medikamentöser 
The rapie unterstützt werden, so wurden z.B. 42 Kinder während der weiteren 
stationären B h . e andlung mit Katecholaminen und Digitalis therapiert. 
1 8 Kinder b f d . . ·· R . 
. e an en sich 1n sehr schlechtem Zustand und uberlebten trotz eanima-

t1on und i . ntensiver Behandlung die ersten Stunden nicht. 
Bei zwei p 
R 

atienten wurden aufgrund des moribunden Zustands keine verstärkten 
eanimatio ß nsma nahmen durchgeführt. 
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Beatmung (s. Tab. 8 )  

Von 9 0  Kindern wurden ingesamt 77 Kinder primär intubiert und beatmet. 

Bei acht Kindern zeigte sich nach Geburt eine ausreichende Spontanatmung, so 
daß eine Beatmung nicht nötig wurde. Dies waren hauptsächlich Kinder, deren 
Hydrops sich bei Geburt schon weitgehend zurückgebildet hatte. 

Bei drei Kindern, die alle einen chylösen Aszites aufwiesen, wurde die Atemluft mit 
30% 02 angereichert. 

Bei den Kindern, die nach einiger Zeit in gutem Zustand extubiert werden konnten, 
ergibt sich ein durchschnittliche Beatmungszeit von 1 2, 54 ± 10,56 Tagen. Die 
Dauer der Beatmung variierte sehr stark, was die hohe Standardabweichung 
widerspiegelt. 

Die übrigen K inder, die während des Zeitraums ihrer Beatmung starben, werden 
getrennt aufgeführt. Bei diesen ingesamt 30 Kindern ergab sich ein durchschnittli· 
eher Beatmungzeitraum von 3,35 ± 4, 76 Tagen. 

Tabelle 8: Postnatale Beatmung 

primär intubiert und beatmet : 
nur 30% 02-Anreicherung der Atemluft: 
nicht beatmet : 
keine Angaben: 

Beatmungszeitraum überlebender Kinder: 
Beatmungszeitraum verstorbener Kinder: 

77 (85,6 % )  
3 ( 3, 3 % )  
8 ( 8 , 9 % )  
2 (2 , 2 % )  

1 2 ,5  ± 1 0, 6  Tage 
3,4 ± 4,8 Tage 
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Zur Prognose korrelierende Faktoren 

M it verschiedenen mehr oder minder objektiven Methoden läßt sich erfassen ,  wie 
gut ei n Neu- oder Frühgeborenes die postnatale Adaptation bewältigt. 

Apgar- Wert (s. Tab. 9) 

Das Apgar-Schema ist zwar bei Frühgeborenen nur bedingt aussagekräftig, da 
Atmung, Muskeltonus und Reflexerregbarke it vom Gestationsalter abhäng ig s ind 
Und · h sie Unterschiede durch die Erfahrung und Individualität des Untersuchers 
ergeben, jedoch lassen sich generelle Tendenzen erkennen. Besondere 
Prognostische Bedeutung kommt dem Fünf-M i nuten-Apgar-Wert zu (Opladen et al., 
7 989 l. Insgesamt gelten Werte < 5 als Zeichen einer schweren Asphyx ie. 

Tabelle 9: Beziehung zwischen APGAR-Score und Letalität 
-

Ze it Lebende Verstorbene 

1 M i nute 4, 2 ± 2,6 2,4 ± 1,8 
5 M inuten 6,8 ± 2,3 5, 1 ± 1 ,9 

' 

Die lebe d · . . . · · 2 n en Kinder wiesen 1m Durchschnitt nach einer Minute e inen Wert von 4, 
:±: 2 • 6 und nach fünf Minuten e inen Wert von 6,8 ± 2,3 auf. 
Die gest b . . . f or enen K inder können nach dem Zeitpunkt des Todes in drei Gruppen au · 
9eteilt w d 
T 

er en : Tod innerhalb von 24 Stunden, Tod innerhalb der ersten Woche, 
Od nach d . .. . . b . 
. er ersten Woche. Die Werte nach einer bzw. funf Minuten liegen ei 

K indern d. . 

M· ' ie am ersten Tag starben, bei 2,2  ± 1, 5 (ein Score von 5 nach einer 

s 
inute wurden nur bei d rei Patienten beobachtet; sie w iesen ein Mißbildungs-

Yndrom • . . · d · . ' einen id iopathischen NIHF mit Pleuraergüssen und Aszites un einen 
ur inösen A . . h •· S2 1tes auf) bzw. 4, 7 ± 1 , 5 .  Für die K i nder, die d ie erste Woche nie t 
Uberlebt .. · · · d . 

nach . 
en, ergaben sich Werte von 2, 6  ± 2, 6 und 4,9 ± 2, 3 , fur d 1eienigen, ie 

f „ 
einer Woche verstorben sind von 4 O ± 2 1 nach e i ner und 6, 0 ± 2, 1 nach 

unf Minuten. 
, , , 
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Tabelle 10 : APGAR-Score verstorbener Kinder 
in Abhängigkeit von der postnatalen Überlebenszeit 

Zeit Tod am 1. Tag Tod bis 7. Tag Tod nach 7. Tag 

1 Minute 2, 2 ± 1 , 5  2,6 ± 2, 6 4,0 ± 2, 1 
5 Minuten 4, 7 ± 1 , 5  4,9 ± 2,3 6,0 ± 2, 1 

pH- Wert (s. Tab. 1 1  J 

Eine wesentliche Ergänzung der klinischen Beurteilung stellt die Bestimmung des 
pH-Wertes aus dem arteriellen Nabelschnurblut direkt nach der Geburt dar 
(Normalwert > 7,3). 

Der Mittelwert bei allen Kindern betrug 7 ,25  ± 0, 14 (n = 76). Die Werte der leben­
den liegen dabei deutlich über denen der gestorbenen Kinder mit 7,30 ± 0, 12 irn 
Vergleich ZU 7, 18 ± 0, 13. 

Tabelle 1 1 :  Postnatale pH-Werte in verschiedenen Gruppen 

Alle Kinder (n = 76)  Lebende K. (n = 45)  Verstorbene K.  (n  = 31 l 

7 ,25  ± 0, 14 7 ,30 ± 0,12 7,18 ± 0,13 
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2 . 3 .  Postnatale Daten 

2.3 .  1 .  Diagnostik 

Zu den wichtigsten postnatal erhobenen Befunden zählen d ie kind lichen Hämo­
g lobinwerte und die Höhe des Gesamteiweiß, da s ie weitere Ris ikofaktoren erken­
nen lassen. 

Hämoglobin (s. Tab. 7 2): 

Bewegten s ich d ie Hämoglobinwerte unserer Kinder insgesamt im Normbereich 
(n == 83) mit einem Durchschnitt von 1 5 , 8  ± 5 ,  2 g/dl (Hutchison et al . ,  1 98 2 ,  setz­
ten Normalwerte von 1 5 , 5  ± 3g/dl voraus ) ,  so wiesen die gestorbenen K inder mit 
l 4, 3  ± 5 , 6  g/dl s ign ifikant nied rigere Werte auf. 

Tabelle 1 2: Hämoglobinwerte der Kinder nach der Geburt 

Mittelwert aller K inder (n  = 8 3 ) :  

M ittelwert verstorbener K inder (n  = 34) :  

1 5 , 8  ± 5 ,2  g/dl 

1 4, 3  ± 5,6 g/dl 

Die Untertei lung der Patienten der hämatologischen Gruppe mit Anämien unter­
sch iedl icher Ursachen in d rei Schweregrade zeigte noch deutlichere Unterschiede 
Zwischen gestorbenen und lebenden Kindern (s. Tab. 1 3 ) .  
Von 1 3 K indern, d ie aufg rund einer Anämie nach kurzer Zeit verstarben, wiesen 
fünf eine schwere Anämie mit Werten unter 9g/d l  auf. 
Der M ittelwert in d ieser Gruppe betrug 1 1 ,  1 ± 5 , 9g/dl (bei sechs Patienten war 
bereits pränatal eine intrauterine Transfusion durchgeführt worden ) .  
Bei den überlebenden K indern d ieser Gruppe (d rei davon mit intrauterinen Transfu­
sionen )  lag der Mittelwertwert mit 1 4,4  ± 4, 7g/dl wesentl ich höher, nur ein K ind 
Wies nach Geburt eine schwere Anämie auf. 
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Tabelle 13 :  Letalität bei Kindern mit hämatologisch 
bedingtem NIH F  in Abhängigkeit vom Grad der Anämie: 

Anämiegrad gestorben überlebt 

schwere Anämie ( < 9 g/dl) 5 1 
mittelschwere A. ( 9-12 g/dl) 2 1 
leichte Anämie ( > 12 g/dl) 6 4 

Hb: Mittelw. und Standardabw. 11,1 ± 5, 9  g/dl 14,4 ± 4,7 g/dl 

Gesamteiweiß (s. Tab. 14): 

Für das Gesamteiweiß fand sich im Blut aller Kinder (n = 81) ein Mittelwert von 4,2 
± 0, 9 g/dl (Nomalwert 5,7 ± 0,5 g/dl}. 

Bei den 53 überlebenden Kindern zeigten sich wiederum wesentlich höhere Werte 
mit 4,5 ± 0,8 als bei den verstorbenen mit 3, 7 ± 1, 1 g/dl. 

Tabelle 14: Gesamteiweiß: 

alle Kinder (n = 81 l lebender K. (n = 4 7) verstorbener K. (n = 34) 

4,2 ± 0, 9 g/dl 4,5 ± 0,8 g/dl 3,7 ± 1, 1 g/dl 

Eine Hypoproteinämie < 4,5 g/dl wurde bei 42 Patienten gefunden (46,7%). Die 
Patienten verteilten sich auf folgende ätiologische Gruppen (s. Tab. 15). 

Am häufigsten trat eine Erniedrigung des Gesamteiweiß bei Patienten mit 

Störungen des Lymphgefäßsystems (Chylothorax, Chylaszites, idiopathischer 

Hydrothorax) auf. 

Acht von 17 Patienten mit Anämie unterschiedlicher Genese sowie alle Patienten 
der Gruppe mit NIHF unklarer ätiologischer Ursache wiesen eine Hypoproteinämie 
auf. Weiter fand sich eine Hypoproteinämie bei der Hälfte der Patienten mit 

genetisch bedingten Erkrankungen, bei sechs von 18 kardiologischen Patienten , 

beiden Patienten mit Veränderungen der Niere sowie bei einem von vier Patienten 

mit I nfektionen. 
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Tabelle 1 5 :  Verteilung der Kinder mit schwerer 
Hypoproteinämie { < 4,5g/dl) auf die ätiologischen Gruppen 

Ätiologische Gruppe Anzahl %-Anteil 

Hämatologische Ursache 8 19 

Kardiologische Ursache 6 14,3 

Genetische Ursache ' 
5 11,9 

Infektiöse Ursache 1 2 , 4  

Strukt. Veränd . d .  Niere 2 4,8 
' 

Metabolische Störung - 0 

Lymphgefäßveränderungen 12 28, 6 

Idiopathischer NIHF 8 19 
' 

� 
Sonstige Ursachen - 0 

Gesamt 42 1 00 
..__ 

A usprägung des Hydrops fetalis 

Zwei Autoren stellten Möglichkeiten der Einteilung der Patienten nach Schweregrad 
des Hydrops vor. Phibbs et al. (1971) teilten den beschriebenen Hydropsstatus bei 
RH-Erythroblastose bei der Geburt in vier Schweregrade ein: 
1 · Hepatomegalie und geringe periphere Ödeme 
2· Hepatomegalie und ausgeprägte Ödeme 
3 · Hepatomegalie und Aszites oder Pleuraergüsse 
4· Aszites, Pleuraergüsse und ausgeprägte Anasarka. 
Hutchison et al .  ( 1981 )  unterteilten vier verschiedene Gruppen eines Hydrops ohne 
Ergüsse und drei verschiedene Ausprägungen von Ergüssen in Körperhöhlen. 
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Da die Einteilung von Phibbs et al. ( 1 971 ) eher für Kinder mit Hydrops fetalis bei 
Rhesusinkompatibilität zutrifft und die Einteilung von Hutchison et al. ( 198 1 )  
unpraktisch erscheint, wurde für unsere Untersuchung eine eigene Klassifizierung 
eingeführt. 

zusammenfassend bietet sich folgende Einteilung der verschiedenen Ausprägungen 
des Hydrops fetalis unserer 90 NIHF-Patienten an (s. Tab. 16) :  

1 .  bis zur  Geburt zurückgebildeter Hydrops 

2. Hautödeme bei Geburt ohne Höhlenerguß 

3. Hautödeme und seröser Erguß in einer Körperhöhle 

4. Hautödeme und seröse Ergüsse in zwei oder mehr Körperhöhlen 

Die Patienten verteilten sich wie folgt auf die verschiedenen Gruppen (s. Tab. 1 6): 

Gruppe 1 :  

Zwölf Patienten ( 1 3 ,3%) zeigten bei Geburt keine Zeichen eines Hydrops mehr. 
Von den insgesamt elf überlebenden Patienten dieser Gruppe waren vier Patienten 
mit einer supraventrikulären Tachykardie durch Anwendung von Antiarrhytmika 
erfolgreich therapiert worden. Bei drei Patienten hatte sich der Erguß nach 
Punktionen zurückgebildet (zwei Aszitespunktionen, eine Pleurapunktion),  bei 
einem Patienten mit einem fetomaternalen Transfusionssyndrom nach einer 
intrauterinen Transfusion. Bei drei Kindern verschwand der Erguß spontan. 

Gruppe 2: 

Von den zwölf Patienten der Gruppe 2 ( 1 3 , 3 %). die bei Geburt nur Hautödeme 

aufwiesen ,  überlebten zehn (s. Tab. 1 6): 

Bei zwei Kindern erfolgte eine spontane Rückbildung des Hydrops bis zur Geburt. 

Bei sechs Patienten war eine Besserung des Hydrops nach intrauteriner Therapie 

einer supraventrikulären Tachykardie eingetreten, sowie bei zwei Kindern mit 
fetofetalem Transfusionssyndrom nach intrauteriner Transfusion. 

Zwei Kinder verstarben: Ein Patient mit einem Rhabdomyorn des linken Ventrikels 
verstarb in den ersten Stunden postnatal. Ein weiteres Kind erlag nach anfänglicher 
Besserung einer supraventrikulären Tachykardie den Folgen einer Sepsis. 
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Es verbleiben 6 6  Patienten. die dem klassischen Bild des nonimmunen Hydrops fe­
talis mit Ausprägung von Hautödemen und mindestens einem oder mehreren Ergüs­
sen in Körperhöhlen entsprechen: 

Gruppe 3: 

Hiervon wurden 41 Patienten (45,6%) in die dritte Gruppe mit Hautödemen und 
Ergüssen in einer Körperhöhle eingeteilt werden. Von diesen Kindern überlebten 22, 
neun von ihnen wiesen einen Aszites, 13 einen Pleuraerguß auf. Aus dieser Gruppe 
verstarben 19 Kinder. 

Gruppe 4: 

Hautödeme und seröse Ergüsse in mindestens zwei Körperhöhlen wiesen 25 Kinder 
auf ( 27,8%) .  In 21 Fällen lagen Hautödeme, Aszites und Pleuraerguß kombiniert 
vor, bei vier Kindern traten Hautödeme und Perikarderguß zusammen auf, davon 
bei zweien mit Pleuraerguß und Aszites und bei jeweils einem Kind mit Pleuraerguß 
Oder Aszites. Mit 56% ( 14 von 25 Kindern) war die Letalität in dieser Gruppe 
erwartungsgemäß am höchsten. 

Tabelle 16: Einteilung der Patienten nach 
dem Schweregrad des Hydrops fetalis 

��---------------------------------i 
Gruppe 1: Hydrops bei Geburt zurückgebildet (n = 12), 13,3 %  

�----------------------------------j 
davon überlebende Patienten: 1 1  (92%) : 

Hyd rops ohne Therapie zurückgebildet 
nach antiarrhythm. Therapie bei SVT nach Pleurapunktion nach Aszitespunktion nach I UT bei FMT 

-------------------------------------1 
davon ein Patient verstorben (8 % ) : 

3 
4 
1 
2 
1 

A 
A 

narnie. unklarer Genese, Z. n. IUT, 
rnn1on1nfektion, fragl. Hirnblutung 



Gruppe 2: Nur Hautödem (n = 1 2) 1 3, 3 %  

davon überlebende Patienten: 1 0  (83 %): 

Hydrops ohne Therapie zurückgebildet 2 
nach antiarrhythm. Therapie bei SVT 6 
nach I UT bei FFTS 2 

davon verstorbene Patienten: 2 ( 1 7  %) 

erst Besserung nach SVT, dann Sepsis 1 
Rhabdomyom linker Ventrikel 1 

Gruppe 3 :  Hautödem und seröser Erguß in einer Körperhöhle (n = 4 1) 45,5% 

gestorben leben gesamt 

Hautödem & Aszites 1 0  9 1 9  

Hautödem & Pleuraerguß 9 1 3  22 

gesamt 19 (46, 3 %) 22 (53,7%) 

Gruppe 4: Hautödeme, Ergüsse in zwei oder mehr Körperhöhlen (n = 25) 27, 7% 

Erguß form gestorben leben gesamt 

Pleuraerguß & Aszites 12 9 21 
Pleura-, Perikarderg., Aszites 1 1 2 
Perikarderguß & Aszites 1 - 1 
Pleura-, & Perikarderguß - 1 
gesamt 14 (56%) 11 (44%) 
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Gewichtsverlust 

leider konnten nur bei 30 Patienten Werte ermittelt werden, die den durchschnittli­
chen Gewichtsverlust der Kinder während der ersten Tage durch Drainagen und 
Punktionen von Ergüssen oder langsames Ausschwemmen der Ödeme widerspie­
geln. In vielen Fällen konnten die Kinder in den ersten Tagen nicht gewogen wer­
den. Außerdem muß berücksichtigt werden, daß 2 1  Kinder bereits am ersten Tag 
und weitere acht Kinder in der ersten Woche verstarben. 

30 überlebende Kinder wiesen folgende Schweregrade eines Hydrops fetalis auf: 
Fünf Kinder wurden der Gruppe 1 zugeteilt, drei der Gruppe 2, 16 der Gruppe 3 
Und sechs der Gruppe 4. 

Der normale Gewichtsverlust in den ersten Tagen beträgt ungefähr 10% des 
Geburtsgewichts (ca. 300g). 

I n der folgenden Graphik läßt sich erkennen, daß der Gewichtsverlust bei Kindern 
mit Hydrops fetalis durch die Ödemausschwemmung deutlich größer ist. 

Die meisten Kinder erreichen ihr Gewichtsminimum in den ersten sieben Tagen. Der 
Schweregrad des Hydrops fetalis korreliert nicht in allen Fällen auch mit der 
maximalen Gewichtsabnahme. 



5 8  

Die folgende Graphik sol l  die Daten der größten Gewichtsverluste der einzelnen 
Kinder bis zum Erreichen des Gewichtsminimums zusammenfassen: 

Gewichtsverlust [g] 
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Tag e  

• Gruppe 1 "' Gruppe 2 * Gruppe 3 • Gruppe 4 

entsprechend den vier Schweregraden des Hydrops fetalis: 
Gruppe 1 :  bis zur Geburt zurückgebildeter Hydrops 
Gruppe 2: lediglich Hautödeme bei Geburt 
Gruppe 3: Hautödeme und seröser Erguß in einer Körperhöhle 
Gruppe 4: Hautödeme und seröse Ergüsse in zwei oder mehr Körperhöhlen 



Kompl ikation H i rnb lutung 

Be i  ins gesamt e l f  Patienten t rat  i m  postnata len Verlauf e ine  H i rnb lut u n g  auf .  D ie  

fo lgende Tabe l le  g i bt e ine Ü be rsicht über die Zugehör igkeit der  betroffenen Pati e n­

ten zu den e inze lnen ät io logischen Gruppen,  d ie Art der H i rnb lutung sowie ü b er 

den Ver lauf ,  soweit Daten vorhande n .  

Tabelle 1 7 :  Komplikation Gehirnblutung 

Patient Ätiologische Gruppe Befunde und Verlauf 

W.N. (Nr. 1 3 ) hämatologische Ursache Hirnblutung II O rechts 
28.3 .92 Entlassung nach 9 Wochen 

C . 1 1  (Nr . 1 1 )  hämatologische Ursache Hirnblutung II O rechts, I I I  O links 
8 .2 . 9 1  a m  3.  Tag Tod durch Nierenversagen 

N.Z . (Nr .9)  hämatologische Ursache Subependymale Blutung 1 ° rechts 
2 1 . 5 . 90 Entlass. in gutem Zust. nach 6 Wo. 

G .D . (Nr .6 )  hämatologische Ursache Subarachnoidalblutung 
1 5 .9 . 88 am 1 1 .  Tag gestorben 

W. S . (Nr . 1 6) hämatologische Ursache Hirnblutung 1 1 1 ° 

1 1 .3 . 89 am 1 .  Tag gestorben 

Z.B. (Nr . 1 5 ) idiopathischer N IHF  V .a .  Subarachnoidalblutung bei 
27 . 4 . 89 erweitertem Extracerebralraum. 

Tod an Herzkreislaufversagen 1 .  Tag 

W.(Nr .25)  kardiologische Ursache kl. Blutung in linker Hinterhornspitze 
1 5 .2 . 8 5  supraventrikuläre mit Auftreten von Krämpfen, nach 3 

Tachykardie Wochen Tod durch Nierenversagen c 
W. (Nr .24)  kardiologische Ursache Keimlagerblutung links 
7 . 1 0 . 8 5  V.a .  Endokardfibroelastose am 3.  Tag gestorben 

B. D. (Nr .65)  Lymphgefäßstörung Z .n .  Keimlagerblutung 1 °, 
30. 1 2 . 87 Heimmonitor wg. Apnoen, nach 6 Monaten 

keine Auffälligkeiten mehr 

Sch. M . (Nr .86)  Lymphgefäßstörung hämorrh. Infarkt rechts, 6 .  Tag 
1 0.5 .88  Marklagerödem bds . ,  Tod am 8 .  Tag 

L...._ 

B.N . (Nr.  79)  idiopathischer N IHF  Z .n .  fetaler Ventrikeleinbruchsblutung 
5 .2 . 88 beider Seitenventrikel, Hydrocephalus 

mit ventrikuloperitonealer Drainage, 

� nach 4 Wo. Entlass . ,  gute Entwicklung 
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Periventr iku läre Zysten im Gehirn wurden bei insgesamt 7 Patienten beobachtet:  

Tabelle 1 8 : Periventrikuläre Zysten 

Patient Ätiologie Verlauf 

E .S . ,  Verdacht auf Zellwegersyndrom, gestorben nach 28 Stunden 
1 0 . 1 2 .87 

K .M. ,  idiopathischer Hydrothorax Krämpfe, M uskelhypotonie; 
9 .4 .87 Diagnosestellung am ersten Tag 

K.Th. ,  Chylothorax, (Diagnosestellung am ersten Tag, Zyste nach 
20.5.87 intraventrikuläre Zyste sechs Monaten nicht mehr nachweisbar, 

Entlassung nach vier Wochen 

R.B . ,  idiopathischer NIHF gute Entwicklung des Kindes 
23 .7 .89  (Gestose der  M uner, Perikard-

Erguß, Aszites, Hautödem) ,  

F .L . ,  periventrikuläre Pseudozyste Diagnoestellung am vierten Tag, 
9 . 1 1 .89 Zyste nach 1 4  Tagen nicht mehr 
nachweisbllr 

B.J . ,  Fetomaternale Transfusion, Diagnosestellung am ersten Tag) 
6.8 . 89 Z.n.  sechsmaliger IUT 

T.C.,  Vorhofflattern, Herzinsuffizienz Hydrops bei Geburt zurückgebildet 
22 .8 .89 

Man erklärt d iese Zysten als Residuen nach ischämischen Hirn infarkten, aufgetreten 

vor allem i n  Fällen e iner  Anämie.  

Da d i e  zyst ischen Strukturen meist d irekt nach der  Gebu rt nachgewiesen werden 

konnte n ,  kann man annehmen,  daß sie s ich bereits intrauterin e ntwickelt haben.  
Be i  E .S .  ( 1 0 . 1 2 . 8 7 , Nr .45)  gehören d ie  H irnzysten wah rschein l ich zum 

Krankheitsbi ld des Zel lwegersyndroms ( s . a uch Kasuistike n ) .  
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2.3 . 2. Postnatale Therapie 

Da die Kinder größtenteils als Frühgeborene (vor der 3 7 .  Schwangerschaftswoche) 
geboren wurden, bestanden die postnatalen Probleme zuerst einmal in den mit der 
Unreife des Kindes verbundenen Anpassungsschwierigkeiten. Zu Atemstörungen 
und Herz-Kreislaut-Problemen gesellten sich auch Schwierigkeiten, die durch die 
verschiedenen Ergüsse und generellen Flüssigkeitsansammlungen entstanden. 
Neben der mechanischen Behinderung durch Aszites und Pleuraergüsse ( Punktion 
oder Drainage mit Ersatz der Proteine) mußten metabolische Entgleisungen 
(Azidoseausgleich, Elektrolytverschiebungen) behandelt und für eine schonende 
Ausschwemmung der Ödeme gesorgt werden. 

Dazu kamen häufige Anämien, Infektionen , Insuffizienz verschiedener O rgane 
(Leber, Niere, Herz) sowie Komplikationen durch die Erkrankungen, die ursächlich 
für die Entwicklung eines NIHF waren. 

1. Herz-Kreislauf 

Der Einsatz von Katecholaminen über die Reanimation h inaus gehörte bei nahezu 
allen Patienten zur intensivmedizinischen Therapie. 

Eine Digitalistherapie wurde insgesamt bei 25 Patienten durchgeführt, oft vor allem 
bei kardiologischen Patienten als Weiterführung der pränatalen Therapie, aber auch 
zur Behandlung der Herzinsuffizienz von Patienten anderer ätiologischer Gruppen:  
bei vier Patienten mit Chylothorax, zwei Patienten mit  Chylaszites, zwei Patienten 
rnit einer Infektion, einem Patienten mit Herzinsuffizienz bei Hämangioendotheliom 
der Leber, zwei mal bei einer Anämie sowie bei einem Patienten mit Trisomie 21 
Und einem Patienten mit idiopathischem NIHF. 

Eine antiarrhythmische Therapie wurde bei 14 der 1 5  Patienten aus der 
kardiogenen Gruppe mit Herzrhythmusstörungen durchgeführt. 

Vier Fälle einer bereits pränatal therapierten supraventrikulären Tachykardie zeigten 
nach Geburt keine pathologischen Veränderungen mehr und bedurften keiner 
VVeiteren Therapie. Eine Weiterbehandlung mußte in  zehn  Fällen erfolgen (s. Tab. 
1 8 ). 

Außerdem wurde bei einem Patienten mit Verdacht auf LE wegen eines AV-Blocks 
1 1 1 0 ein Therapieversuch mit Alupent (Orciprenalin ) unternommen. 
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Wegen einer Hypothyreose als Nebenwirkung nach pränataler Amiodarontherapie 
mußte in vier Fällen Thyroxin substituiert werden. 

Tabelle 1 8 : Postnatale antiarrhythmische Therapie (n = 1 Ol 

Behandlung Anzahl Rhythmusstörung Verlauf 

Digitalis 2 Vorhofflattern Besserung nach 1 4  Tagen 
und 1 WPW-Syndrom Besserung nach 1 4  Tagen 

Propafenon 1 SVT Besserung nach 4 Wochen 
2 SVT Therapie 1 Jahr lang 

da immer wieder SVT 

Digitalis 1 SVT AV-Block III O , teilweise 
Verapamil Wenckebachperiodik, 4 
Amiodaron Wochen 

lang Rhythmusstörungen, 
Digitalis 6 Monate lang 

Digitalis 1 SVT innerhalb von 1 4  Tagen nach 
Flecainid Geburt vereinzelte 

Tachykardien 

Amiodaron 1 SVT Frequenzen von 220/min. 
innerhalb von 4 Wochen nach 
Geburt vereinzelte 
Tachykardien 

Digitalis 1 Vorhofflimmern Besserung nach 5 Tagen 

Bei insgesamt 27 Patienten mußten zum Teil wiederholte Transfusionen durchge· 
führt werden. 

Humanalbumininfusionen direkt nach der Geburt als Ausgleich der bereits p ränatal 

bestehenden Hypoproteinämie, wurden in 24 Fällen durchgeführt. 

Bei 43 Kindern, bei denen Punktionen oder Drainagen von Pleuraergüssen oder 

Aszites durchgeführt wurden, wurden anhand von regelmäßigen Laborbestimmun· 

gen des Serumalbumin- und Gesamteiweißgehalts die entstandenen Verluste durch 

Humanalbumininfusionen ersetzt. 
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2. Gerinnungsstörungen 

Eine zu disseminierter intravasaler Gerinnungsstörung führende Verbrauchskoagulo­
pathie, häufig in Zusammenhang mit dem Verlust an Gerinnungsfaktoren in die 
Ergüsse oder massivem Flüssigkeitsverlust, oder in Zusammenhang mit dem Auftre­
ten eines Schocks stehend, mußte in sieben Fällen durch Gabe von Fresh frozen 
Plasma und Heparin ausgeglichen werden. 

Thrombozytenkonzentrate mußten in drei Fällen schwerer Thrombozytopenien 
verabreicht werden. 

3. Atmung 

In vielen Fällen bestand durch die ausgeprägte Lungenhypoplasie eine schwere 
Ateminsuffizienz. Bei zusätzlichem Bestehen einer pulmonalen Hypertension wurde 
mit Hilfe einer Tolazolingabe versucht die Oxygenierung zu verbessern. Ein Patient 
Wurde zur Durchführung einer extrakorporalen Membranoxygenierung verlegt. 

4. Infektionen (s. Tab. 1 9) 

In 1 8 Fällen wurde die Durchführung einer gezielten antibiotischen Behandlung 
nötig. Infektionen, wie nekrotisierende Enterkolitiden (zwei Patienten) , Pneumonien 
(drei Patienten) oder sogar Entwicklung einer Sepsis (vier Patienten) mit Nachweis 
Verschiedener Erreger (B-Streptokokken, Klebsiella pneumoniae, Pseudomonas 
aeruginosa, Corynebakterien) führten trotz verstärkter antibiotischer Therapie oft zu 
Schocksymptomatik mit Herz-Kreislauf-Versagen und Tod des Patienten. 



64 

Tabelle 19 : lebensbedrohende Infektionen 

Patient Erkrankung Verlauf 

1.Ch., nekrotisierende Enterokolitis Darmperforation 
23.6.85 Operation 

O.E., chylöser Aszites Sepsis, Kreislaufversagen 
25.6.92  nekrotisierende Enterokolitis Tod nach 4 Wochen 

N.J. Anämie Entlassung 
2 1.5.90 nekrotisierende Enterokolitis nach 6 Wochen 

M.B. Pneumonie Sepsis, Schock 
2. 9.87 Tod nach 6 Tagen 

K . M .  idiopath. NIHF Krämpfe 
9.4.87 Pneumonie 

K .M. Pneumonie Sepsis, Schock 
1 1. 1 .90 lebt 

R .R .  Klebsiella-Sepsis Entlassung 
9.4.88 nach 8 Wochen 

G.D. Pseudomonas-Sepsis Multiorganversagen 
15.9.88 Tod nach 11 Tagen 

V. Zytomegalieinfektion Tod am 2. Tag 
14. 1 1  .86 septischer Schock 

5. Andere Therapien 

Bei zehn Patienten wurde über die Durchführung einer Phototherapie bei 
ausgeprägter Hyperbilirubinämie berichtet. Bei einem Durchschnittsalter der 
Frühgeborenen von 3 2  Schwangerschaftswochen waren Fälle einer 
Hyperbilirubinämie jedoch sicherlich häufiger zu beobachten. 

Bei einigen Patienten mußten auftretende Neugeborenenkrämpfe antikonvulsiv 
behandelt werden. 

Bei einem Patienten wurde 14 Tage nach der Geburt wegen eines Dünndarmileus 
mit unklarer Peritonitis und Sepsis eine Operation notwendig. Er verstarb am 7. 

postoperativen Tag. Ein weiterer Patient mit Darmperforation bei nekrotisierender 

Enterokolitis wurde vier Wochen nach der Geburt operiert und überlebte den 
Eingriff. 
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2.4 Kasuistiken 

1 .  Familiäre Fälle 

Bei zwei Kindern, bei denen die Ursache für einen NIHF ungeklärt blieb, waren die 
Väter Brüder. Anamnestisch waren bei einer Mutter zuvor drei Frühaborte erfolgt. 

Bei H.F. (4. 10.85 , Nr.77) war in der 24. Schwangerschahswoche ein Hydrops 
aufgefallen, der bis zur 28. Schwangerschahswoche rückläufig war. Im weiteren 
Verlauf entwickelte sich eine beidseitige Hydronephrose. Das Kind verstarb 1 8  

Stunden nach der Geburt an respiratorischer Insuffizienz. 

Bei dem Cousin H.D. (21.2.87, Nr.78) wurde ein Aszites und Hautödem ebenfalls 
in der 24. Schwangerschahswoche erkannt. Während der wegen eines akuten 
Prä renalen Nierenversagens durchgeführten Peritonealdialyse am 10. Tag verstarb 
das Kind an Herz-Kreislauf-Versagen. 

Ein weiteres Beispiel für einen familiär gehäuft auhretenden nonimmunen Hydrops 
fetalis stellt der Fall einer Schwangeren mit vier NI HF-Kindern dar. In den 
vorangegangenen drei Schwangerschahen zeigten sich folgende Veränderungen: 

1 · Polyhydramnion 3 1. Schwangerschaftswoche, Junge mit Hydrothorax, 
Aszites und Perikarderguß verstarb 95 Minuten nach Geburt. Extramedulläre 
Blutbildung in der Leber und L ungenhypoplasie. 

2- lnterruptio in der 21. Schwangerschahswoche wegen multipler Mißbildungen 
(Vitium cordis: Transposition der großen Arterien, VSD, ASO, Linksherzhypo­
plasie), Hydrothorax, Aszites, Perikarderguß, normaler Chromosomensatz. 

3. Polyhydramnion und Pleuraergüsse in der 31. Schwangerschaftswoche. Kind 
starb einen Tag nach Sectio in der 32. Schwangerschaftswoche; nach Geburt 
Hypoproteinämie, Anämie. 
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Die Mutter von D.B. (31.10.86, Nr .61) wurde in der 26. Schwangerschaftswoche 
aufgrund der belastenden Anamnese hospitalisiert. Bis dahin war die 
Schwangerschaft unauffällig. In der 28. Schwangerschaftswoche trat ein 
Polyhydramnion auf. Alle pränatalen Untersuchungen zur Auffindung einer 
ätiologischen Beziehung für die Entstehung eines NIHF waren negativ (TORCH, 
Kleihauer-Betke-Test, Chromosomenanalyse). Pränatal therapeutische Versuche 
bestanden in der umbilikalen Injektion von lyophilem Plasma, um die bestehende 
Hypoproteinämie auszugleichen, transplacentarer Digitalisierung und diuretischer 
Behandlung über die Mutter. 

In der 32. Schwangerschaftswoche wurde wegen drohender vorzeitiger Plazenta­
lösung eine Sectio durchgeführt. 

Das Kind wurde zehn Tage lang beatmet und mit Hilfe von Diuretika, Katecholami­
nen und Humanalbumininfusionen behandelt. Die beidseitigen Pleuraergüsse 
wurden über Drainagen abgeleitet und das Kind nach der Entwicklung chylöser 
Ergüsse mit mittelkettigen Triglyceriden ernährt (MCT-Diät). Die Ergüsse bildeten 
sich unter dieser Diät langsam zurück, und das Kind konnte am 5 1. Lebenstag 
entlassen werden. Es entwickelte sich in den nächsten Monaten ohne klinische und 
neurologische Auffälligkeiten. 

2. Patient mit Zellwegersyndrom 

Ein in der 33. Schwangerschaftswoche geborener Patient (E.S. 10.12.87, Nr.45) 
mit Verdacht auf Zellwegersyndrom (zerebrohepatorenales Syndrom) sowie 
Hydrops mit Pleuraergüssen zeigte eine ausgeprägte Hepatomegalie, 
Nierenvergrößerung und folgende Veränderungen des Gehirns: Lissenzephalie, 
Erweiterung des dritten Ventrikels, Zystenkonglomerat im Keimlager, 
hypoplastisches Kleinhirn und stark vergößerte Zysterna magna. Weiter fanden sich 
diverse äußere Mißbildungen wie Syndaktylie, Klinodaktylie, hypoplastisches 
Genitale und tiefer Haaransatz. 

Postnatal erfolgte eine Antibiotikatherapie bei Verdacht auf Amnioninfek­
tionssyndrom sowie die Ableitung der Pleuraergüsse über beidseitige Drainagen. 

Auffälligkeiten des TORCH Screening Tests oder Chromosomenveränderungen 
lagen nicht vor. Der Patient ist bei progredienter Ateminsuffizienz 28 Stunden nach 
der Geburt gestorben. 
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3. Lupus erythematodes 

D .Y . ,  am 1 1.3.91 geborene Patientin (Nr.39 ) ,  zeigte als kl inische Symptomatik eine 
fetale Anämie, AV-Block 1 1 1°, Hämangioendotheliom der Leber und Ikterus bei 
Verdacht auf eine Autoimmunerkrankung der Mutter. Anhand laborchemischer 
Untersuchungen in der 32. Schwangerschaftswoche konnte ein systemischer Lu­
pus erythematodes mit Nachweis von Antikörpern gegen Doppelstrang  DNA, Anti 
SS  (A), Kernantikörpern und zusätzlichen Antikörpern gegen Thyreoglobulin sowohl 
bei der Mutter als auch beim Kind nachgewiesen werden, bei vorbekanntem M. 
Basedow der Mutter. 

Pränatal in der 33. Schwangerschaftswoche konnte ein AV-Block 1 1 1° diagnostiziert 
werden. Die Routineuntersuchungen (Serologie, Virusnachweis, Chromosomenana­
lyse) waren sämtlich unauffällig. 

Aufgrund zunehmender Herzinsuffizienz des Feten mußte eine Sectio eines 3.050 g 
schweren Mädchens mit massivem Hydrops der oberen Thoraxhälfte in der 34. 
Schwangerschaftswoche durchgeführt werden. Die Apgar-Werte nach 1, 5 und 10 
min betrugen 4, 6 und 8. Der pH-Wert im arteriellen Nabelschnurblut betrug 7,36. 

Unmittelbar nach der Geburt erfolgte die Intubation und Beatmung über 20 Tage. 
Die Herzfrequenz betrug bei AV-Block 1 1 1° 60/min. Die ausgeprägte fetale Anämie 
(Hb: 8, 5 g/dl) und Thrombozytopenie ( 11000/mm3) erforderte die Gabe von 
Erythrozyten- und Thrombozytenkonzentraten. 

In der Histologie nach Operation eines Lebertumors zeigte sich ein infantiles 
Hämangioendotheliom, Zeichen einer mechanischen Cholestase mit degenerativem 
Hepatozytenschaden, sowie eine unspezifische reaktive Hepatitis. Postoperativ 
konnte ein deutlicher Rückgang des Ikterus und ein Abfall der Leberenzyme im 
Serum beobachtet werden . 

Ein Therapieversuch des AV-Block 1 1 1° mit AlupentR zeigte keinen Erfolg. 

Fünf Monate nach der Geburt wurde bei Zunahme einer bestehenden Aor­
teninsuffizienz eine Herzschrittmacherimplantation durchgeführt. 

Der Neurostatus war bis auf eine generalisierte muskuläre Hypotonie unauffällig. 
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4. Chorionangiome 

L .H. (29 . 4 .9 1 ,  Nr.19) in der 34. Schwangerschaftswoche vaginal entbundene 
Pat ientin mit N IHF bei Chorionangiom der Mutter und diffuser 
Hämangioendotheliose der Leber mit cholestatischem Ikterus, bei Zustand nach 
ischämischem Hirninfarkt, wies postnatal aufgrund von multiplen diffusen Shunts in 
der Leber bei nur kleinem Ventrikelseptumdefekt und persistierendem Ductus 
arteriosus eine Kardiomegalie und therapiebedürftige Herzinsuffizienz auf. 

Pränatal war eine schwere Anämie, Plazentahypertrophie sowie Oligohydramnie 
diagnostiziert worden. Postnatal wurden Anämie, Thrombozytopenie sowie eine 
disseminierte intravasale Gerinnungsstörung behandelt. 

Hepatomegalie, Hyperbilirubinämie sowie multiple Hämangiome der Haut bildeten 
sich im weiteren Verlauf zurück. 

Bei retrospektiv vermutetem fetalanämischem Infarkt der Arter ia cerebri posterior 
zeigte das Kind jedoch keine klinischen Symptome. 

Eine pathologische Untersuchung ergab eine hochgradig reifungsgestörte Plazenta 
von extremem Übergewicht mit marginalem Chorionangiom vom postkapillärem und 
vi l lösen Typ mit einem Nekrose-Anteil von bis zu 80%. 

Diese Symptome des Kindes konnten keinem üblichen Krankheitsbild zugeord net 
werden, jedoch war ein ähnlicher Fall von fetalem Hydras bei Chorionangiom mit 
Hydramnion, Lebergefäßanomalien und Hauthämangiomen bereits 1978 von Ruben 
S hturman-E l lstein beschrieben worden. 
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2. 5 Verzeichnis der Patienten nach ätiologischen Gruppen 

Aufgrund der nicht immer eindeutig zu klärenden Ätiologie des N IHF war die Zuord­
nung der Kinder zu einer bestimmten Gruppe oft schwierig. Insgesamt wurden 
sieben große Gruppen eingetei lt (siehe Ätiologie des Literaturteils) zuzüglich der 
Gruppe sonstiger Fälle, in die nur ein Fall eines Chorionangioms ohne Anämie als 
plazentare Ursache eingeteilt wurde, und der idiopathischen Gruppe, für deren Fälle 
keine ätiologische Zuordnung des N IHF gefunden werden konnte. 

1 .  Hämatologische Ursachen 

Die Gruppe der hämatologischen Erkrankungen enthielt ausschließlich Patienten mit 
Anämien entweder durch fetomaternale oder fetofetale Transfusionsyndrome und 
Anämien, deren Ursache nicht eindeutig geklärt werden konnte. Eine Alphathalass­
ämie konnte in keinem Fall beobachtet werden. 

Fünf Patienten mit fetomaternalem Transfusionssyndrom wurden pränatal 
diagnostiziert und mit Hilfe intrauteriner Transfusionen behandelt. Zwei dieser 
Kinder starben an den Folgen einer Ateminsuffizienz. Bei einem Patienten bildete 
sich der Hydrops bereits bis zur Geburt zurück. 

Von acht Zwillingskindern mit fetofetalem Transfusionssyndrom überlebten nur 
zwei Donatoren, die übrigen verstarben meist kurze Zeit nach der Geburt an den 
Folgen von Herzinsuffizienz, Hirnblutungen oder Nierenversagen. In zwei Fällen 
handelte es sich um Akzeptoren. Bei einem der Akzeptoren (W. 22.12.9 1 ,  Nr . 1 2) 
rnit massivem Hydrops und zunehmender AV-lnsuffizienz wurden zur Entlastung 
Pränatal Fetalblutentnahmen im Sinne eines Aderlasses und eine transplacentare 
Digitalisierung durchgeführt. Nach erfolglosem Versuch eines Fetozids des 
Donators setzten vorzeitige Wehen ein, die Zwillinge wurden vaginal entbunden, 
starben jedoch beide wenige Stunden später. 
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2 .  Kardiologische Ursachen 

Ana tomische Fehlbildungen 

Hier wurden drei Fälle eines vorzeitig verschlossenen Foramen ovale, ein Patient 
mit Herztumor des linken Ventrikels (Rhabdomyom) und ein Patient mit 
EndoKardfib roelastose zusammengefaßt. 

Bei drei dieser Patienten führten Komplikationen der Erkrankung durch Herzinsuffi­
zienz und Asphyxie kurze Zeit nach der Geburt zum Tod. Nur zwei Kinder mit der 
Diagnose eines vorzeitigen Verschlusses des Foramen ovale überlebten. 

Herzrythmusstörungen 

Diese 15 Patienten, von denen ein Großteil bereits pränatal erfolgreich therapiert 
werden konnte, wiesen insgesamt die beste Prognose auf. Nur ein Kind mit 
schwerer Tachyarrhythmie starb nach drei Wochen an den Folgen einer Herz,- und 
Niereninsuffizienz (s. auch prä-, und postnatale Daten). 

Tachyarrhythmien mit Erregungsursprung in den Vorhöfen wiesen 14 Patienten auf 
(neun Patienten mit supraventrikulären Tachykardien , drei Patienten mit Vorhofflat­
tern, ein Patient mit Vorhofflimmern und ein Patient mit Wolff-Parkinson-White 
Syndrom). Beim letzgenannten Patienten (SR, 3.10.85, Nr.26) ergaben sich im 
weiteren Verlauf verschiedene Komplikationen. Bis zur Geburt war ein 
generalisierter Hydrops fetalis nach Therapie mit Digitalis und Verapamil bereits 
rückläufig. Nach der Geburt besserten sich die Rhythmusstörungen unter 
Anwendung von Rytmonorm und Digitalis im Verlauf von zwei Wochen . Am 6. Tag 
mußte jedoch wegen eines Mekoniumpfropfsyndroms und folgender 
Darmperforation operiert werden. Auch die folgende Sepsis, 
Verbrauchskoagulopathie sowie Nierenfunktionsstörung überlebte das Kind. Nach 

neun Wochen konnte es entlassen werden , zeigte jedoch im weiteren Verlauf 
neurologische Auffälligkeiten, wie Muskelhypotonie u nd psychomotorische 

Retardierung. 

Bei einem Kind konnte das Vorliegen eines AV-Block III O bei systemischem Lupus 
erythemathodes nachgewiesen werden (s. Kasuistiken). 
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3 .  Genetische Ursa chen 

Chromosomenaberrationen 

Insgesamt vier Patienten dieser Gruppe wiesen eine Trisomie 21 (M. Down) auf, die 
in drei Fällen bereits durch pränatale Chromosomenanalyse festgestellt wurde. ( In 
einem Fall war keine Einwilligung zur Amniozentese gegeben worden.). 

Zwei Patienten starben. Ein Kind wurde in moribundem Zustand mit generalisiertem 
Hydrops, Bradykardien von 40/min und schwerer Asphyxie geboren und verstarb 
wenige Stunden später. 

Beim zweiten bestand p ränatal ein beidseitiger Hydrothorax, Ascites und eine 
Hypoproteinämie, postnatal eintwickelte sich eine Koagulopathie, evtl. durch 
Verlust von Gerinnungsfaktoren in die Pleuraflüssigkeit, und eine Pneumonie, aus 
der sich eine Sepsis entwickelte, an der das Kind am sechsten Tag verstarb. 

Zwei Kinder überlebten: Bereits pränatal hatte sich beim ersten Kind ein massiver 
Ascites gebildet, der sich auch nach zweimaliger Punktion und Digitalisierung bis 
zur Geburt nicht zurückbildete. Postnatal wurde eine Kardiomegalie, 
Hepatomegalie, sowie eine transitorische Leukose mit Knochenmarksinfiltration von 
unreifen myeloischen Blasten diagnostiziert. 

Das andere überlebende Kind mit M. Down wies vor Geburt beidseitige 
Pleuraergüsse auf, später entwickelte sich ein Chylothorax, der sich bei Ernährung 
mit mittelkettigen Triglyceriden gut zurückbildete. 

Genetische Veränderungen ohne Chromosomenaberrationen 

Insgesamt wurden sieben Patienten mit syndromalen Veränderungen in diese 
Grup pe eingeteilt: 

Zellweger Syndrom (Beschreibung des Patienten, s.spezielle Fälle). 

Jeune Syndrom (asphyxierende Thoraxdysplasie): Wegen ausgeprägter EPH­
Gestose der Mutter mußte die vaginale Geburt bei diesem Patienten in der 32 
Schwangerschaftswoche eingeleitet werden. Pränatal war zur Ableitung des 
massiven Ascites ein Pigtailkatheter implantiert worden. Das Kind verstarb an 
Leber-, und Nierenversagen nach 13 Tagen. 



Noonan Syndrom: Der einzig überlebende Patient mit syndromalen Veränderungen 
und zwischen der 2 3 .  und 30. Schwangerschaftswoche nachweisbarem Hydrops, 
wies ein Hygroma coll i auf, das sich wahrscheinlich durch eine 
Lymphabflußstörung im Nacken mit fehlender Entwicklung der Verbindung zum 
jugulären Venensystem entwickelt. Postnatal konnten Dysmorphiezeichen des 
Gesichts, Augenveränderungen (lriskolobom, Staphylomaposticum bds., 
Microkornea, Netzhautkolobom) Vierfingerfurche, ein mässiger Hydrocephalus int. 
bei frontaler Hirnatrophie, sowie eine Verschmelzungsniere mit Auftreten eines 
vesicourethralen Refluxes beobachtet werden. 

Nicht klassifizierbare Syndrome: 

V.a. Sonderform einer Osteogenesis imperfecta: Der Patient wies kurze 
Extremitäten und einen sehr grazilen Knochenbau auf. Pränatal waren außer einem 
Polyhydramnion, das zur Entlastung punktiert wurde, keine weiteren Auffälligkeiten 
beobachtet worden. Der Patient befand s ich nach Geburt in sehr schlechtem 
Zustand und verstarb am ersten Tag. Die histopathologische Untersuchung zeigte 
folgende Veränderungen: Makrocephalie, Mikrocolon, Hepatomegalie und Struma, 
sowie prämaturer Verschluß der Sagittal- und Sphenoidalnähte. 

Systemische Skeletterkrankung: Dysmorphie des Gesichts und des Skeletts, papier­
dünne Rippen und dünne Kalotte waren die beobachteten Veränderungen. Pränatal 
wurde eine Para- und Thorakozentese bei generalisiertem Hydrops sowie eine 
transplacentare Digitalisierung vorgenommen. Das Kind verstarb am 2. Tag an den 
Folgen einer Hirnblutung und respiratorischen Insuffizienz. 

Zwei weitere Patienten, deren Anämien pränatal durch intrauterine Transfus ionen 
behandelt wurden, wiesen u.a. Mißbildungen des Gehirns, der Leber und Milz und 

des Urogenitaltraktes auf, die keinem bekannten Syndrom zugeordnet werden 

konnten. 
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4. Infektionen 

Bei vier Patienten konnten Zeichen einer Infektion als wahrscheinliche Ursache für 
die Entstehung eines NIHF gefunden werden. 

Beim ersten Patienten wurde pränatal ein fetaler Aszites diagnostiz iert, der 
Postnatal auf eine wahrscheinlich konnatale Hepatitis zurückgeführt werden 
konnte. Die festgestellten Anti Hbc Antikörper beim Kind waren wahrscheinlich 
mütterlichen Ursprungs, da kein Anti Hbc lgM nachweisbar war. Außer einer 
Spleno- und Hepatomegalie und einem Vitamin K Mangel zeigte sich nur eine 
leichte Erhöhung der Transaminasen, die innerhalb der nächsten 14 Tage rückläufig 
war. 

Das zweite Kind verstarb innerhalb des ersten Tages an den Folgen eines 
generalis ierten Hydrops fetalis mit Myokarditis, Nephritis und subpleuralen 
Abzessen bei Listerioseinfektion. Drei Tage vor Geburt war Fieber bei der Mutter 
aufgetreten und der Hydrops diagnostiziert worden. Trotz Antib iot ikatherapie und 
Tokolyse konnte die schnelle Geburt des infiz ierten Kindes nicht verhindert werden. 
Die pathologisch-anatomische Untersuchung ergab eine Hepatosplenomegalie, und 
die Zeichen einer generalis ierten Infektion mit Listeria monozytogenes mit einer 
Meningitis, Meningoenzephalitis sowie einer Myokarditis. 

Beim dritten Kind, geboren in der 32. Schwangerschaftswoche, wurden lgM­
Antikörper bei Mutter und Kind gegen Zytomegalie nachgewiesen. Pränatal zeigte 
sich bei der Ultraschalluntersuchung ein Hydrozephalus internus, ein Aszites und 
Pleuraergüsse. Die pränatale Therapie bestand in einer Aszitespunktion, 
intrauterinen Transfusionen und Gabe von Polyglobulin. Die transplacentare 
Digitalis ierung mußte wegen Unverträglichkeit bei der Mutter abgesetzt werden. 
Das Kind war bei der Geburt in sehr schlechtem Zustand und verstarb nach zwei 
Stunden. 

Beim letzten Kind dieser Gruppe war bereits pränatal eine Infektion wegen des 
Nachweis von erhöhtem lgM nach Varizella-Zoster-lnfektion der Mutter in der 27. 
Schwangerschaftswoche vermutet worden. Weiter ergab sich der Verdacht auf 
eine fetale Myokarditis. Postnatal zeigten sich Residuen eines entzündlichen 
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Geschehens, wie Chorioretinitis und Hepatomegalie sowie eine M ikrocephalie mit 
Hydrocephalus internus. Es konnte jedoch kein Virusnachweis erbracht werden und 
die Ursache für die Infektion nicht geklärt werden. Im weiteren Verlauf wurde eine 
beidseitige · Amaurosis, eine schwere psychomotorische Retardierung und drei Jahre 
später die ersten Anzeichen einer sich manifestierenden Epilepsie festgestellt. 

5. Strukturelle Veränderungen 

Nur zwei Patienten mit Veränderungen der Niere gehören dieser ätiologischen 
Gruppe an. In beiden Fällen wurde eine Oligohydramnie diagnostiziert. Bei V.a. 
Urethralklappen, die zu Hydronephrose und massivem Hydrops führten, erfolgte bei 
beiden Kindern die Implantation eines Pigtailkatheters zur Ableitung der 
Ascitesflüssigkeit. Bei einem Kind war der Hydrops daraufhin bis zur Geburt 
rückläufig, während das andere an den Folgen eines sich entwickelnden urinösen 
Ascites und einer schweren Asphyxie verstarb. 

6. Metabolische Ursachen 

Nur bei einem Kind mit einer Mukopolysaccharidspeichererkrankung konnte eine 
metabolische Ursache eines NIHF gefunden werden. Da diese Erkrankung genetisch 
bedingt ist, hätte man dieses Kind auch in die Gruppe genetischer Ursachen ohne 
Chromosomenanomalien einordnen können. 

Dieses türkische Kind blutsverwandter Eltern (M .K ,  25.8.88) ,  geboren in der 35. 
Schwangerschaftswoche, wies bei Geburt Hautödeme, einen rechtsseitigen 
Pleuraerguß sowie Ascites auf. Postnatal entwickelte sich eine zunehmende 
Kardiomegalie, Hepatomegalie und Hyperbilirubinämie. Durch 
Ultraschalluntersuchung des Gehirns wurden Echoverdichtungen der 

Stammganglien, per Computertomographie Zeichen einer Hirnatrophie 

nachgewiesen. Im Knochenmarkspunktat konnten grobleibige Zellgruppen, als 

fragliche Speicherzellen beobachtet werden. Diese Veränderungen stellten sich 

später als typische Veränderungen bei Galakto-Sialidose, einer autosomal rezessiv 

vererbten M ukopolysaccharidspeichererkrankung mit Mangel an Sialidase 

( Neuraminidase) ,  der zur Speicherung von Mucopolysachariden und Sphingolipiden 

in verschiedenen Organen führt, heraus. 
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7 .  Störungen des Lymphgefäßsystems 

Dieser Gruppe gehören insgesamt 18 Patienten mit Chylothorax (zwölf) und 
Chylascites (sechs) an. 

Chylothorax 

Zwölf Patienten wiesen pränatal beidseitige Ergüsse auf, die in sieben Fällen 
punktiert wurden und sich postnatal, nach erster enteraler Ernährung in chylöse 
Ergüsse mit trübem Aussehen und teilweise erhöhten Werten an Cholesterin ,  
Eiweiß, Triglyceriden und Lymphozyten umwandelten. Durch Umstellung der 
Ernährung von adaptierter Milch auf Nahrung mit erhöhtem Anteil an mittelkettigen 
Triglyceriden (MCT Diät, Alfare) bildeten sich die Ergüsse in allen Fällen innerhalb 
der nächsten Wochen zurück. 

Chylascites 

Sechs Patienten wiesen einen Chylascites auf, der pränatal in fünf Fällen punktiert 
wurde. Einer dieser Patienten starb an den Folgen einer Sepsis nach Entwicklung 
einer nekrotisierenden Enterokolitis, bei einem anderen bildete sich der Ascites 
nach Punktion bis zur Geburt ganz zurück. 

Bei einem Patienten entwickelte sich ein Hygroma colli, einer weiteren Störung von 
Lymphabflußwegen , die entweder in Verbindung mit anderen Ergußformen oder 
isoliert auftreten kann .  Es handelt sich um eine lokale Abflussbehinderung der 
cervikalen Lymphbahnen in das juguläre Venensystem mit 
Flüssigkeitsansammlungen im Nacken. 

8. Idiopathischer NIHF 

Von sechs Patienten dieser Gruppe, bei denen keine ätiologische Zuordnung gefun­
den werden konnte, starben vier innerhalb weniger Tage: 

(U, 3.12.90, Nr.8 1 ): Nach pränatal punktierten Ascites, sowie Hydrothorax wies 
der Patient außer einem massiven Hautödem bei Geburt keine Ergüsse mehr auf. 
Eine Anämie oder Hypoproteinämie oder sonstige Ursache für die Entstehung des 
Hydrops fetalis konnte n icht nachgewiesen werden. Fünf Stunden nach der Geburt 
Verstarb das Kind an den Folgen einer schweren Ateminsuffizienz und Azidose. 
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(V I I ,  24 . 5 . 8 5 ,  Nr .  7 6 ) :  Dieses Zwillingskind einer Schwangerschaft nach 
mehrjähriger Hormonbehandlung, mit generalisiertem Hydrops , Lungenödem und 
Hypoproteinämie, entwickelte im weiteren Verlauf eine Nierenfunktionsstörung und 
verstarb nach sechs Tagen bei genereller Blutungsneigung nach Durchführung einer 
Peritonealdrainage. Der pathologische Befund zeigte keine Klärung der 
zugrundeliegenden Ursache. 

Zwei weitere verstorbene Patienten, (H.F., 4.10.85,  und H . D., 21.2.87) werden 
unter Kasuistiken detailliert beschrieben. 

Zwei Kinder überlebten: 

Bei einem Kind (B.N. 5.2.88, Nr.79) mit generalisiertem Hydrops, war ein 
Hydrocephalus internus als einzige pränatale Veränderung festgestellt worden. 
Kardiologisch zeigten s ich bis auf einen kleinen Li-re Shunt auf Vorhofebene keine 
Auffälligkeiten. Es war keine Anämie oder Hyoproteinämie nachweisbar. Nach vier 
Wochen konnte der Patient entlassen werden. Im weiteren Verlauf zeigte sich eine 
leichte Muskelhypotonie und gelegentlich Bradykardien. Sechs Monate später 
wurde eine ventrikuloperitoneale Mitteldruckdrainage bei weiterhin bestehendem 
Hydrocephalus int. implantiert. 

Bei R.B.(23.7.89, Nr.SO), einem in der 24. Schwangerschaftswoche geborenen 
Kind mit pränatal diagnostiziertem Ascites und Hautödem bei Gestose der Mutter, 
konnten auch postnatal außer einem zusätzlich bestehenden Perikarderguß, einer 
leichten Hypoproteinämie und periventrikulären Pseudozysten im Gehirn keine 
Veränderungen erkannt werden , die die Entstehung eines NIHF hätten erklären 
können. Das Kind konnte in gutem Allgemeinzustand entlassen werden. 
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9. Sonstige Veränderungen 

I nsgesamt neun Patienten wurden in dieser Gruppe z usammengefaßt : 

Idiopathischer Hydrothorax 

Folgende sechs Patienten wiesen nicht nur vor Geburt sondern auch nach Begin n  
der Ernährung einen Hydrothorax auf, dessen Ursache nicht geklärt werden konnte. 
Durch die eingeschränkte Lungenreifung entwickelte sich bei allen Patienten eine 
Ateminsuffizienz durch Lungenhypoplasie. Ein Polyhydramnion war in jedem Fall 
nachweisbar. 

Nur zwei dieser Patienten überlebten, bei einem hatten sich die Ergüsse bis zur 
Geburt bereits zurückgebildet. 

Ein passagerer Ascites 

ungeklärter Ursache, der sich bis zur Geburt zurückbildete wurde bei zwei 
Patienten beobachtet. 

Chorionangiom 

Eine Patientin (Sch.A., 3. 7 . 9 1 , Nr.90), bei Zustand nach Entlastungspunktionen 
eines Polyhydramnions mit Chorionangiom der Mutter in der 32./5. Schwanger­
schaftswoche mit nur leichtem Hautödem geboren, zeigte einen komplikationslosen 
Verlauf. 

Nach nur 24-stündiger Beatmung erholte sich das Kind schnell und zeigte außer 
einer leichten Hepatomegalie, Muskelhypotonie und eitriger Konjunktivitis keine 
Auffälligkeiten. 
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Die folgende Graphik veranschaulicht noch einmal die Verteilung unserer Patienten 
auf die einzelnen ätiologischen Gruppen : 

A b b . 2 

Genetische Ursachen 1 2 .2 % 

chromcsomal 
•t�% 

syndroma/ 
7,8% 

lniektion 4 ,4% 

metabolisch 1 ,  1 % 

Arrhythmi e n  
1 6,7% 

kardiovaskulär 
5,5% 

\ 

Häme.to logische Ursachen 21 . 1  % 

FFTS 
a.9°•o 

FMT 
5 ,50., 

unklare Anämie 
6,7% 

Sonstige 1 0% 

idiopathisch 6 ,7% 

Chylascites 
6,70., 

C hylothorax 
1 3,3••; 
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Verze ichnis der Patiente n  nach ätiologischen G ruppe n 

Hamatoloo1sche Ursachen 

Patient 

1. B .. St. 

1 2. 1 2 85 

(35 SSW) 

2. A. 

1 1 .08.88 
(28 SSW) 

3. B . ,  J. 
6 08 89 

4. L. ,  M .  
5.02 .91  

(31 SSW) 

5. K . .  Th. 
8. 1 2 .91  

(31 SSW) 

Charakteristika 

fetomaternale 

Transfusion 

V a fetomater-

nale Transfusion 

fetomaternale 

Transfusion 

fetomaternales 

Transfusions-

syndrom 

fetomaternales 

Transfusions-

syndrom 

pränatale 

Therapie und 

Verlauf 

fetale Anam1e, 

5 x IUT 

fetale Anam1e, 

4 x IUT, 01g1tah-

s1erung, 

EPH Gestose 

6 x IUT 

IUT 

2 X IUT, 
rezidivierender 

Fall 

postnatale Entwicklung 
Therapie und 

Veriauf 

Rotav1rus- gute Entwick-

entaritis lung, Kontrolle 
periventr. Mark- nach 1 Jahr 
lagerzysten, 

Hydrocephalus 

internus 

Lungenhypopla- t 1 .  Tag; 

sie Ateminsuffizienz 

Hydrops bei Ge- Entlassung nach 

burt zurück- 5 Wochen 

gebildet, H irn-

zyste 

Lungenhypopla- Entlassung nach 

sie
1 

8 Wochen 

Katarakt (3 Tage Beat-

mung) 

Lungenhypopla- t wenige 

sie, Stunden 

Schocksympto-

matik 
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Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale The- Entwicklung 

pIe und Verlauf rapIe und 

Verlauf 

6. G . 1 .  FFTS, Donator Digitalis wegen Herz1nsuffiz1enz t 10 Tage 

15 09 88 Tachykardie. Subaracnno1dal-

(32 SSW) gen Hydrops blutung Sepsis. 

Anurie. Leber-

Nierenversagen 

7 . 8 . ,  1 .  FFTS, Akzeptor EPH Gestose massiver Hy- t 50 Minuten 

23 07 89 drops. Pencard-

erguß 

8. M., 1 .  FFTS, Akzeptor 1 1  x Fruchtwas- Herz1nsuffiz1enz t 1 .  Tag 

1 0  09.89 serpunkhon, Lungenhypopla-

(32 SSW) Digitalisierung sie 

9. N . ,  1 .  FFTS, Akzeptor Fruchtwasser- Herzinsuffizienz Entlassung nach 

21 05 90 punktion, Fetal- Hirnblutung 1°, 6 Wochen 

(33 SSW) blutentnahme nekrot1s1erende 

Enterokolitis 

1 0. H . ,  2. FFTS, Akzeptor Polyhydramnion Herzinsuffizienz t 8 Stunden 

04 . 1 2 .90 Lungenhypo-

(28 SSW) plasie, Hirn-

blutung 

1 1 .  C . ,  2. FFTS, Donator Ascitespunktion Ascites bei Ge t 2 Tage 

08 02.91 IUT burt zurückge-

(29/4 SSW) bildet, Hirnblut-

ung, 

Lungenhämor-

rhagie, Nieren-
versagen 



Patient 

1 2. W 

22 1 2 1 991  

1 3. W. 2 .  
28 03.92 

1 4. B . .  T. 

23.02.84 

(35/2 SSW) 

1 5. Z ,  B.  

27 04 89 

(27/4 SSW) 

1 6. W., s. 

1 1 .03.89 

(33 SSW) 

Charakteristika 

FFTS Akzeptor 

FFTS, Akzeptor 

unklare Ursache 

unklare Anam1e 

Anamie 

pranatale Thera-

p1e und Verlauf 

A V1nsuffiz1enz. 

D 1g 1talls1erung. 

6 x F etalblut-

entnahme, 

Versuch des 

F etozids des 

Donators 

Herzinsuffizienz 

Ascitespunkt1on 

transplacentare 

Dig1tal1s1erung, 

EPH Gestose 

Amn1ornnfek-

tionssyndrom. 

A Vinsuffizienz. 

transplacentare 

Digitalisierung, 

EPH Gestose 

postnatale Entwicklung 
Therapie und 

Verlauf 

massiver Hy- t wenige 
drops, Brady- Stunden 
kard,e 

lebt 

Herzinsuffizienz t 3.  Tag 

D IC 

Hydrops bei t wenige 

Geburt zuruck- Stunden 

gebildet, Extra-

cerebralraum er-

we1tert, frag!. 

Blutung, Lungen-

hypoplasie 

Hirnblutung 1 1 1° t 1 .  Tag 

Dysmorphie-

zeichen (Facies, 

Ohr. enger 

Thorax) 
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Patient Charakteristika pranatale postnatale E ntw1cklung 

Therapie und Therapie und 

Verlauf Verlauf 

1 7 .  G D unklare Anam1e pentoneo- Lungenhrpo- t 7 Tage 

06 06 90 amnialer Ka- plas1e. schwere 

(32 SSv\l) theter bei mas- H1rnschad1gung 

s1vem Asc1tes. durch Asphyxie 

3 x IUT, trans-

placentare 

Digitalisierung 

1 8. K., St unklare Anam1e IUT, Ounndarm1leus t 3 Wochen 

30 06 90 transplacentare bei inf12ienem 

(32 S S W) D1g1tahs1erung, Asc1tes, gram-

Asc1tespunktion neg. Sepsis 

EPH Gestose 

1 9. L ,  H Anam1e Anamie Mutter Chononang1om Entlassung nach 

29 04 9 1  u Kind. Placen- der Mutter, 1 0  Wochen 
Herzinsuffizienz: 

(34 SSW) tahypertroph1e. Hamang1oendo-
Ol1gohydramnie thehose der 

Leber, Thrombo-
2ytopen1e: fetal 
1scham1scher 
H1rn1nfarkt, D IC,  
cholest Ikterus 

2. Kard1ovasculare Veranderunoen 

Fehlbildungen 

Patient Charakteristika pränatale Thera- postnatale Ther- Entwicklung 
pie und Verlauf ap1e und Verlauf 

20. D vorz. Verschluß Pleuraergüsse Lungenhypo- t wenige 
02 04 87 Foramen ovale bds Pleura- plas1e; schwere Stunden 
(32 S SW) punkt1on Asphyxie; 

Azidose 



Pat,ent 

21 . F , L 
09 1 1  89 

(37 SSVV) 

22. K .  M.  

, ,  01  90 

(35 SSW) 

23. H., M.  

3 1 1 2  84 

(34 SSW) 

24. W ,  M. 
07 10  85 

(33 SSW) 

Rhythmusstörungen 

Patient 

25, W, 

1 5.02.85 
(34 SSW) 

26, S., R. 
03 , 1 0  85 
(33 SSW) 

C harakteristika 

V a Verengung 

Foramen ovale 

vorz Verschluß 

des Foramen 

ovale 

Herztumor 

V a Endocard-

fibroelastose 

Charakterisika 

Vorhofflattern 

Wolff-Parkinson-

White-Syndrom 

8 3  

pranatale Thera-

p,e und Verlauf 

transplacentare 

Digitalisierung 

Pericard-. 

Pleuraerguß 

transplacentare 

Digitalisierung, 

gen. Hydrops 

pränatale The-

rapie und Verlauf 

Digital1slerung 

intraperitoneal + 

transplacentar; 

keine Besserung 

Ascitespunktion 

Digitalisierung + 

Verapam,I; leichte 

Besserung 

postnatale Ther- Entwicklung 
ap,e und Verlauf 

1d1opath Entlassung nach 
Thrombo- 4 Wochen 

zytopenie. 

Osteoporose 

Herz,nsuffiz,enz. Entlassung nach 
Sepsis 8 Wochen 

Rhabdomyom, li t e1n1ge Stunden 
Ventrikel 

schwere Tricusp- t 3 Tage 
idalinsuffizienz. 

Kardiomyopath1e. 
Stad. der Dekom-

pensat,on 

postnatale Entwicklung 

Therapie und 

Verlauf 

Tachyarrhythm1e, t 3 Wochen 

Herzinsuffizienz 

Niereninsuffizienz 

Arrhythmiethera- Entlassung nach 

pie, Hydro- 9 Wochen 

cephalus int . ,  

Sepsis, N ieren-

insuffiz,enz 



Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Enrw1cklung 

pIe und Verlauf apIe und Verlauf 

27. S ,  R SVT transplacentare D 1g1talis und Entlassung nach 

7 1 1  85 Digitalisierung, Rythmonorm, 6 Wochen 

(32 SSW) Verapamil Dauertherapie 1 

Jahr 

28. F., K.  Vorhofflimmern mehrfache Vorhofflattern Entlassung nach 

06 09.86 Ascitespunktion Kardiomegalie; 8 Wochen 

(35 ssv-.0 Digitalisierung u. Schockniere: 

Propafenon A Vklappenin-

suffiz1enz 

29. Sch „ B . SVT transplacentare weiterhin SVT- E ntlassung nach 

24 .05.88 Digitalisierung Therapie mit  5 Wochen 

(38/5 SSW) erfolglos; Am10- Digitalis, 

daran u. Digitalis Verapamil und 

intravasal erfolg- Amiodaron 

reich, Hydrops 

rückläufig 

30. F .. Ch .  SVT transplacentare A Vinsuff1z1enz; Entlassung nach 

1 7 .05.89 Digitalisierung, Therapie mit 4 Wochen 

(39/5 SSVV) Amiodaron- Amiodaron, 

injektion, Hydrops Rotavirusenteritis 
bei Geburt 

zurückgebildet, 

EPH Gestose 

3 1 .  B. , B . SVT Herzinsuffizienz Hydrops bei Ge- Entlassung nach 
14 .07 .89 Digitalis, burt zurückge- 4 Wochen 
(37 SSW) Verapamil-thera- bildet, antiar-

pie ohne Erfolg; rhythmische The-
Amiodaron rapie mit Digitalis 
intravasal Propafenon 



Patient 

32. S A 

02 08 89 

(40 SSWl 

33. T. ,  C 

22 08 89 

(37 SSW) 

34. U. ,  F. 
08.1 1 89 
(35 SSW) 

35. Th., Z. 
01 06.90 

(33 SSW) 

36. S.,  M .  
07 . 10. 90 
(35/5 S SW) 

37. R . ,  V .  
25 03.91 
(37 SSW) 

·-

C harakteristika 

SVT 

Vorhofflattern 

SVT 

Vorhofflattern 

SVT 

SVT 

pranatale Thera-

pIe und Verlauf 

D1g1talis-, Verapa-

miitherap1e 

massiver 

Hydrops, Herz-

insuffizienz, Digi-

talis, Amniodaron. 

6 x intravasal 

Digitalis 

Digitalis- und Ve-

rapam1ltherapie 

erfolglos, 

Am1odaron 

intravasal bei AV 

Block 1 1 1° Cardio-

version, Parvo-

virusinf. d .  Mutter, 

30. SSW 

Amiodaron intra-

vasal keine Bes-

serung: 

Fruchtwasserpun-

ktion 

Digitalisierung , 

Verapamil-

therapie ohne 

Erfolg, Amiodaron 

postnatale Thera- Entwicklung 
pIe und Verlauf 

keine Ar- Entlassung nach 
rhythm1en mehr 4 Wochen 

Hydrops bei Ge- gute Entwicklung 
burt zuruckge-

bildet; keine Ar-

rhythmien 

Ductusligatur, gute Entwicklung 
langfristige Digi-

talis-, Propa-

fenontherapie 

Vorhofflattern, Entlassung nach 

Herzinsuffizienz 10 Wochen, 

Am1odaronindu- (Beatmung 1 4 
zierte Hypothy- Tage) 

reose 

Pleuradrainagen Entlassung nach 

keine antiarrhyth- 4 Wochen ( 12  

mische Therapie Tage Beatmung) 

Hydrops bei Ge- Entlassung nach 

burt zurückge- 4 Wochen 

bildet, keine 

Arrhythmien 
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Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Entwicklung 

pIe und Verlauf apIe und Verlauf 

38. P M SVT transplacentare pulmonale An- Entlassung nach 

14 06 92 D1g1ta1tsierung, passungsstorung 14 Tagen 

(41 SSW) Fleca1nide selten Tachy-

kard1en 

39 .  D . ,  Y. AV Block 1 1 1° AutoImmun AK Neugeborenen Entlassung nach 

1 1 .03 .9 1  der Mutter. SLE  LE  bei SLE der  4 Wochen; (20  
Mutter (Anti SS-A Tage Beatmung); 

(34 SSW) Anamie AK des Kindes nach 6 Monaten 
positiv Kern AK Schnttmacherim-
erhoht) plantation bei 

drohender 
Aorternnsuf-
fizienz 

3. Genetische Ursachen 

chromosomale Aberrationen 

Patient Cr,arakterisika pranatale The- postnatale Entwicklung 
rapie und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

40. D. M.  Down Chromosomen- t einige Stunden 

08.05.86 veränderungen 

(29  SSW) bekannt 

41 . G., F. M. Down Pleuraergüsse Chylothorax, Entlassung nach 
23.09.86 bds., Pleura- MCT Diät. 7 Wochen 
(39 SSW) punkion Ductusligatur 

42. M. ,  B. M Down Pleuraergüsse Verbrauchs- t 6 Tage 
02.09.87 bds . .  koagulopathie, 

(32 S S W) Pleurapunktion, Pneumonie, 
keine Chromoso- septischer 
menanalyse Schock 
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Pat,ent Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- E ntwrcklung 
pre und Verlauf apre und Verlauf 

43. R .  M M Down transplacentare transitonsche Entlassung nach 
09 04 88 Digitalisierung, Leukose (kong 8 Wochen 
(34 S SVV) fetaler Ascites, Leukamre), Z.n 

Chromosomen- Klebs,ella sepsrs 

veranderungen 

bekannt 

genetische Störungen ohne chromosomale Aberrationen 

Patient Charaktensika pränatale Thera- postnatale Entwicklung 1 

pre und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

4-4. D. V a. Dysmor- Anamre, unklare Microcephalie, t 8 Wochen 

3 1 . 03 .84 phiesyndrom Ursache dysplastische 

(35 SSVV) Milz, Nierenkelch-

ektasie, inter-

sexuelles Geni-

tale 

45. E., S .  V .a .  Zellweger Pleuraergüsse, Hepatomegalie; t 28 Stunden; 

1 0. 1 2.87 Hydrops rück-
auffällige Mimik; Ateminsuffizienz 

Syndrom (Zere- Syndaktylie; Hirn-
(33 S SVV) bro-hepato- läufig zyste 

renales Syndrom) 
Lissencephalie; 
V.a. Amnioninfek-
tionssyndrom 
Hydrothorax 

46. K., M .  Mrßbildungs- Anämie, 4 x IUT, Gaumenspalte, t 50 Minuten 

25.06.88 syndrom Hydrocephalus Sradydaktylie, 

(35/6 S SVV) int . .  EPH Gestose Hypospadie, 

Gyrierungsstör-

ung 
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Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Entwicklung 

pIe und Verlauf apIe und Verlauf 

48. E .. St. 'Jeune Syndrom' F ruchtwasserpun- asphyx1erende t 14 Tage; resp 

06. 1 2  88 khon, Pigtail- Thoraxdysplasie Insuffizienz: Le-

(32 SSW) katheter zur berversagen 

AscitesdraInage, 

ausgepragte EPH-

Gestose 

49. Sch., S. V.a. Noonan-Syn- gen. Hydrops bis Dysmorph1e- Entlassung nach 

22.01 .89 drom 30. SSW ohne zeichen; Ver- 5 Wochen gute 
schmelzungs- Entwicklung 

(38 SSW) Therapie zurück- rnere. ves,koure-

gebildet; thraler Reflux; 
Augenverander-

Hygroma colli ungen; mässIger 
Hydrocephalus 

50. T ,  M. Sonderform Fruchtwasserpun- kurze Extremi- t 1 .  Tag; 

1 7 .04 .89 Osteogenes1s Im- ktion taten, graziler Herzkre1slaufver-
Knochenbau, pra-

(34 SSW) perfecta maturer Ver- sagen 

schluß der 
Sagittal- u. 
Spheno,dalnähte 

4. Infektionen 

Patient Charakterisika pränatale Thera- postnatale Entwicklung 
pie und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

51 .  G., S .  fetaler Ascites bei konnatale Entlassung nach 
29.05.85 Geburt zurück- Hepatitis 14 Tagen 

(39 SSW) gebildet, EPH-

Gestose 

52. L., M .  Listeriose Claforantherapie Myocardit1s, t 1 .  Tag 
06.03 86 der Mutter Nephritis, sub-

(31  SSW) pleurale 

Abszesse 



Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Entw1ci<lung 
p1e una Verlauf ap1e und Verlauf 

53. V Zytomegal1e1nfek- IUT.  transpl D191- Hepatosplenome- t 2 Stunden 
1 4 1 1  86 t,on al ls1erung galie. multiple 
(32 SSW) Asc1tespunkt1on M1ßb1ldungen. 

Hydrocephalus M1crocephalie , 

int , EPH Gestose sept. Schock 

54. 8 .. D .  unklare Infektion V a .  fetale Myok- V .a .  posten!- Entlassung nach 
07 05 88 ardit1s, Nachweis zündliches 5 Wochen 
(34 SSW) von erhöhtem Geschehen 

lgM nach Hydrocephalus 

Vanzella zoster d. int. :  M iere-

Mutter 27. SSW, cephalie. Chorio-

kein Virus- retin1t1s: Hepa-

nachweis tomegalie: V a. 

leichte 

Endocardfibro-

elastose. 

D1g 1talistherap1e 

5 Strukturelle Veränderungen 

Niere 

Patient Charakterisika pränatale Thera- postnatale Ther- Entwicklung 

pie und Verlauf ap1e und Verlauf 

55. M . ,  M . Hydronephrose, gen. Hydrops V.a. Urethral- Entlassung nach 

20 06.88 Ollgohydramnie rückläufig nach klappen. sek. ter- 3 Wochen 
(37/4 SSW) Pericarderguß Implantation Pig- minale Ureter-

ta1lkatheter stenose, 

wet lung, VSD 
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Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Entwicklung 

pIe und Verlauf apIe und Verlauf 

56. G ,  St obstruktive Uro- 4 x Asc1tes- urinoser Asc1tes t 6 Stunden 

09 1 2  88 path1e Oligo- punkt1on: lmplan- v a Urethral- Asphyxie 

(3 1 /5 S SW) hydramrne tation Pigta1I- klappen Lungen-

katheter hypoplas1e 

6 metabolische Ursachen 

Patient Charakteristika pränatale Thera- postnatale The- Entwicklung 

pie und Verlauf rapIe und Verlauf 

57. K, M. Galaktos1alidose Oligohydramrne Hepatosplenome- Entlassung nach 

25.08. 1 988 (Mucopolysac- Ascitespunktion galie, Hirnatro- 9 Wochen 

(35. SSW) chandose) phie, fragl. 

Speicherzellen Im  

Knochenmark 

7 Veranderunoen des Lvmphoefäßsystems 

Chylothorax 

Patient Charakterisika pränatale Thera- postnatale Entwicklung 
pie und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

58. T . ,  T. Pleuraergüsse bilaterale Chylothorax lebt, E ntlassung 
1 6.08 84 bds. Pleurapunktion nach 6 Wochen 

(32 SSW) 



Pat,ent 

59. 1 ,  Ch 

23 06 85 

(33 SSW) 

60. Th„ M 

27 OB 86 
(34 SSW) 

61 .  D B. 
31 1 0 86 
(32 SSW) 

62. R, P. 
02.05.87 
(34 SSW) 

63. K., Th. 
20 05 87 
(32 SSW) 

64. S. ,  M. 
20 . 1 0.87 
(39 SSW) 

65. B. ,  D .  
30. 1 2.87 
(34 S SW) 

66. W. , s. 
17 07 89 
(3716 SSW) 

Charak1enst1ka pranatale Thera-

p,e und Verlauf 

Pleuraargusse bilaterale 

bds Pleurapunkt1on 

Pleuraergusse bilaterale 

bds. Pleurapunktion 

Pleuraergusse Pleurapunkt1on 

bds ; (famihar E1we1ßsub-

Grav. IV mit st1tution: transpla-

N IHF)  centare Digitali-

sierung 

Pleuraergüsse mehrfache 

bds. Pleurapunktion 

Pleuraergusse 

bds. 

Pleuraerguß II Pleurapunktion 

Pleuraergüsse Pleurapunktion 

bds. 

Pleuraergüsse 

bds. 

postnatale Ther- Enrw,cklung 
ap1e und Verlauf 

MCT D:at. E:.'.lassung nacn 
nekrot,s1erende 9 'Nachen 
Enterocol111s 

MCT D,at. Entlassung nacn 

bronchopulmo- 5 Wochen 

nale Dysplasie 

MCT Diat: Entlassung nach 

Rückbildung des 7 Wochen 

Chylothorax 

Dyselektasen der Entlassung nach 

Lunge: Krampfe: 9 Wochen 

MCT D1at 

MCT Diat Bes- Entlassung nach 

serung; 4 Wochen 

intraventnkulare 

Hirnzyste. 

Krämpfe 

Chylothorax; Entlassung nach 

MCT Diat 4 Wochen 

Lungenhypo- Entlassung nach 

plasie; Genn- 9 Wochen 

nungsstorung;  

Gehirn: Keim-

lagerblutung 1° 

Bradykardien 

MCT Diät Entlassung nach 

14 Tagen 
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Patient Charakteristika pranatale Thera- postnatale Ther- Entw1Cklung 

pIe und Verlauf apIe und Verlauf 

67. K .  J Pleuraergüsse F ruchtwasser- MCT Diät Entlassung nach 

27 03 91 bds punktion, pleuro- 9 Wochen Lang-

(32/5 SSW) amnialer Shunt·, zeItbeatmung 

Digitalisierung 

68. L . .  K.  Pleuraergüsse Polyhydramnion Pleuradrainage Entlassung nach 

28 09.91  bds. F ruchtwasser- bds. , Herzinsuf- 8 Wochen gute 

(32/5 S SW) punktion fizienz, Dys- Entwicklung 

elektase Lunge 

69. w.. L. Pleuraergüsse Lungenhypo- lebt, Beatmung 

31 .07.92 bds. plasie (Oberlap- 4 Wochen 

(32 SSW) penatelektase) 

MCT Diät 

Chylasc1tes 

Patient C harakterisika pränatale Thera- postnatale Entwicklung 

pie und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

70, H .• S .  chylöser Ascltes Ascitespunktion Ductusligatur, Entlassung nach 
24.09.84 Hypoproteinämie transplacentare HMS IV, MCT 

(32 S SW) Digitalisierung, Diät 8 Wochen 
Proteininjektion 

intracardial 

71 .  K., S .  Chyloser Ascites Ascites- MCT Diät, v. a .  Entlassung nach 
27. 1 2.84 punktionen Eiweißverlierende 10 Wochen 
(35 SSW) Enteropathie, Hy-

groma colli 

72. H . ,  C .  Chylöser Ascltes Ascitespunkt,on lebt, Entlassung 
22.02.85 nach 1 Woche 
(37/2 S SW) 
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Patient 

73. L . J 
26.06 90 

(34/4 S SW) 

74. K. ,  M .  
04.04 9 1  
(4 1 15 SSW) 

75. 0. ,  E .  
25.06.92 
(36 S SW) 

Charakteristika 

Chyloser A sc1tes 

Chyloser Asc1tes 

Chylöser Ascites 

1diopath1scher N IHF 

Patient 

7G. V., 2. 
24.05.85 
(31/6 SSW) 

Charakteris1ka 

gen. Hydrops 

77. H., F .  Hydrops 24. - 28.  
04 . 1 0.85 ssw 

(30 SSW) 

Z.n. 3 Frühab-

orten; 

familiär 

9 3  

pranatale Thera-

p1e und Verlauf 

A sc1tespunkt1on 

Resochinpro-

phylaxe der Mut-

ter, 

EPH-Gestose 

A satespunktion 

2 x Asc,tes-

punktion, Irans-

placentare 

Digitalisierung 

pränatale The-

rapie und Verlauf 

postnatale Thera- Entwicklung 
p1e und Verlauf 

MCT D1at, Entlassung nach 
Asc1tesdrainage, 

Krampfe. 8 Wochen 

Duktusl1gatur 

bei Geburt lebt. guter Ver-

zurückgebildet lauf 

MCT Diat, NEC,  t 4 Wochen 

v .a .  unklare Stoff-

wechselerkran-

kung, Sepsis, 

Kreislaufversagen 

postnatale Entwicklung 

Therapie und 

Verlauf 

Hypoproteinämie; t 6 Tage; 

Peritonealdialyse; Nierenversagen 

gen. Blutungsnei-

gung 

Hydronephrose t 1 .  Tag 

bds., Blasendiver-

hkel, cerebrale 

Mißbildung; resp. 

Insuffizienz 
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;:;auenl Charakteristika pranatale Thera- postnatale Thera- E ntw,cklung 

p1e und Verlauf p1e und Verlauf 

78. H D Asc1tes, Haut- prarenales t 1 0  Tage 

21 02 87 odem Nierenversagen 

(29 SSVV) (Peritonealdia-

(fam1l1är s. H ,F .  lyse). Krampfe, 
04 . 1 0.85) Hyperfibnnolyse 

79. 8.N . gen. Hydrops Hydrocephalus Z.n. Ventrikelein- Entlassung nach 

05.02 88 int. bruchsblutung; 4 Wochen 

(35 SSVV) rez. Bradykardien 

Ventrikuloperi-

toneale Drainage 

80. R . ,  8. Ascites, EPH Gestose periventrikuläre gute Entwicklung 

23.07.89 Hautodem; Pseudozysten 

Perikarderguß (Gehirn) (2 Tage Beat-

mung) 

81. u. Pleura-, Asc1tes- Ateminsuffizienz. t 5 Stunden 

03. 1 2.90 punktion massive Acidose; 

(25 SSVV) massives Haut-

odem 
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fetaler Asc1tes bei Gebun zuruckgebIldet 

Patient Charaktens,ka pränatale Thera- postnatale Entwicklung 

pie und Veriauf Therapie und 

Verlauf 

82. V.. D. Ascitespunktion Entlassung nach 

1 2. 1 0 85 8 Tagen 

(40 SSVV) 

83. R., Ch. fetaler Ascites, Entlassung nach 

1 2.03.86 25. - 36. SSW 2 Tagen; kompl1-

(40 SSVV) kationslos 
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1d1opath1scher Hydrothorax 

Patient Charaktens1ka pranatale Thera- postnatale Entwicklung 

pIe und Verlauf Therapie und 

Verlauf 

84. K ,  M .  Pleuraergusse Polyhydramn,on Lungenhypo- t 1 Tag 

07 05.85 bds. Pleurapunkt1on plas,e 

(36 SSW) 

85. K ,  M Pleuraergüsse Polyhydramnion Pneumonie; Entlassung nach 

09.04.87 bds Pleurapunkt1on penventnkuläre 4 Wochen 

(36 SSW) Zyste: Krämpfe 

86. Sch , M Pleuraergusse Polyhydramnion Lungenhypo- t 8 Tagen, 

1 0.05.88 bds. Pleurapunkt1on plas1e· H1rn1nfarkt: Kre1slaufver-

(37 SSW) Schock, sagen 

87. K., S. Pleuraerguß II Pleurapunktion Hydrops bei Ge- Entlassung nach 

02 07 1 989 burt zuruckge- 2 Tagen 

(41  SSW) bildet 

88. 8., M Pleuraergusse Polyhydramnion 4 Lungenhypo- t wenige 

05 05 89 bds x F ruchtwasser- plas1e, massiver Stunoen 

(33 SSW) punktion. EPH- Hydrops 
Gestose 

89. M „ L Pleuraerguß bds. Polyhydramnion lungenhypo- t 1 Tag 
09.05 90 plas1e; sehwere 

(34 SSW) Zyanose, Acidose 

90. Sch . ,  A .  Chononang1om Fruchtwasserpun- Herz1nsuffiz1enz Entlassung nach 
03.07 .91 ktion 14 Tagen 
(32/5 SSW) 
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&6 Letalität 

lrn gesamten Verlauf verstarben 37 Kinder, was einem Anteil von 4 1, 1 % aller 
Kinder entspricht, in folgenden drei Zeitabschnitten : In der problematischen Periode 
der ersten 24 Stunden nach der Geburt, in der die Adaptation der Kinder außerhalb 
des Mutterleibs erfolgen muß, verstarben 21 dieser Kinder (56, 8 %). 

Die frühe Neonatalperiode der ersten sieben Tage und die Postnatalzeit überlebten 
ieweils acht K inder (21 , 6 %) wegen sich entwickelnder Komplikationen oder 
aufgrund der bestehenden Grunderkrankung nicht (s. Tab . 20, Abb. 3). 

Tabelle 20 : Todeszeitpunkt verstorbener Kinder In - 37): 
-

L 

L 

1 .  Tag 

21 ( 5 6 . 8 % )  

2. bis 7.  Tag nach dem 7. Tag 

8 (21 . 6%) 8 (21 . 6%) 

� ------------------------

24 

22 : 

20 

1 8  

1 5  

1 4 

1 2 ! n = 37 

1 0 1 

8 ,  

6 

4 ,  

2 1  
o

..._ 

..._�o, , . 



Tabelle 2 1  zeigt eine Gegenüberstel lung der überlebenden und verstorbenen Patien­
ten nach ätiologischen Kriterien. Die 37 verstorbenen Kinder verteilen sich folgen· 
dermaßen: 

Aus der Gruppe der Kinder mit NIHF aus hämatologischer Ursache verstarben 13 
von 19 Kindern an den Folgen einer Anämie (68,4%), sieben davon innerhalb des 
ersten Tages. 

Von fünf Kindern mit chronischem fetomaternalem Transfusionssyndrom verstarben 
zwei innerhalb kurzer Zeit nach der Geburt an den Folgen einer Ateminsuffizienz. 

Von den acht Kindern mit fetofetalem Transfusionssyndrom überlebten nur zwei 
Kinder. Eine häufig persistierende Herzinsuffizienz oder Folgen der Lungenhypopla· 
sie führte bei den meist schon pränatal belasteten Kindern, die zum größten Tei l  
Akzeptoren eines fetofetalen Transfusionssyndroms waren, zum Tod. 

Komplikationen wie disseminierte intravasale Gerinnungsstörung, intracerebrale 
Blutung oder Ateminsuffizienz führten bei vier von sechs Kindern mit unklarer 
Anämie zum Tod. Ein Kind verstarb nach Auftreten eines Dünndarmileus bei 
infiziertem Aszites an den Folgen einer Sepsis. 

Angeborene Fehlbildungen des Herzen wie Herztumor, Endokardfibroelastose und 
vorzeitiger Verschluß des Foramen ovale führten in drei von vier Fällen zum Tod 
des Kindes. 

Die Patientengruppe der Herzrhythmustörungen zeigte die beste Prognose. Von 1 5  
verstarb nur ein Patient nach drei Wochen an den Folgen einer Niereninsuffizienz. 

Die Kinder mit syndromalen Mißbildungen ohne chromosomale Aberrationen hatten 

eine schlechtere Prognose. Bis auf einen Patienten mit Noonan-Syndrom (Pseudo· 
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Turner-Syndrom mit normalem Chromosomensatz ) ,  der erst nach fünf  Wochen in 
9Utem Zustand entlassen werden konnte, verstarben alle übrigen sechs K inder .  

D ie Hälfte aller Kinder der Gruppe mit Chromosomenanomalien (M. Down), sowie 
der Gruppen der Kinder mit Infektionen und strukturellen Veränderungen der Niere 
überlebten. 

Von 18 Kindern der Gruppe mit Veränderungen des Lymphgefäßsystems verstarb 
nur ein Kind, alle zwölf Kinder mit Chylothorax überlebten. 

Auch vier von sechs Kindern, bei denen keine Ursache für die Entstehung des NIHF 
gefunden werden konnte, überlebten nicht.  Komplikationen wie Herz-Kreislauf­
Versagen und die Folgen einer Hirnblutung sowie Ateminsuffizienz oder Nierenver­
sagen zählten zu den Todesursachen (s. auch Verzeichnis der Patienten). 

Aus der Gruppe mit verschieden Veränderungen verstarben vier von sechs Kindern 
mit idiopathischem Hydrothorax, innerhalb weniger Stunden an den Folgen einer 
schweren Lungenhypoplasie. 

Zwei Kinder, die einen fetalen Ascites aufwiesen, der sich bis zur Geburt zurückbil­
dete und ein Kind mit NIHF in Zusammenhang mit dem Vorliegen eines Chorionan­
Qioms der Placenta überlebten. 

Von den zwölf Kindern, bei denen sich der Hydrops bis zur Geburt bereits zurück­
Qebildet hatte, verstarb nur ein Kind, bei dem pränatal eine Anämie diagnostiziert 
Worden war, nach wenigen Stunden an den Folgen eines 
Amnioninfektionssyndroms bei postnatal geäußertem Verdacht auf eine 
Hirnblutung. 
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Tabelle 2 1 : Letalität 

Gegenüberstellung überlebender und verstorbener Patienten 
nach ätiologischen Kriterien 

Hydrops bei Geburt 
Al le Pat ienten (n = 90) zurückgebildet 

Ätiologische Gruppe überlebt gestorben gesamt 

Hämatolog .  Ursache 
gesamt: 6 13 1 9  (21 . 1 % )  

FMT: 3 2 5 ( 5 . 5 % )  1 ,  lebt 
FFTS:  2 6 8 (8 .9%)  

unklare :  1 5 6 (6. 7 % )  1 ,  Tod d u rch 
Hirnblutung 

Kard iolog. Ursache 
gesamt: 16 4 20 ( 22.2%) 

Kard iovaskulär :  2 3 5 ( 5 . 5 % )  
Rhythmusstörungen: 1 4  1 1 5  ( 1 6 . 7 % )  4,  leben 

Genetische Ursache 
gesamt: 3 8 1 1  ( 12.2% ) 

chromosomal :  2 2 4 (4.4%) 
syndroma l :  1 6 7 (7 .8%)  1 ,  lebt, 

Noonan-Syndrom 

Infektion 2 2 4 (4.4%) 1 ( lebt) 

Strukt. Veränderung 
N iere: 1 1 2 (2. 2%)  

Metabol. Störung 1 . 1 ( 1 ,  1 % )  

Lymphgefäßveränd. 
gesamt: 1 7  1 18 (20,0%)  

Chylothorax:  1 2  . 1 2  ( 1 3,3%) 
Chylaszites : 5 1 6 (6, 7 % )  1 ,  lebt 

Id iopathischer N IHF 2 4 6 (6. 7 % )  

Sonstige 
gesamt: 5 4 9 ( 1 0 ,0%)  

Chorionangiom: 1 . 1 ( 1 ,  1 % )  
Aszites : 2 . 2 (2.2%) 2 ,  leben, 

Hydrothorax: 2 4 6 (6. 7 % )  
Entlass .  3 .  Tag 
1 lebt, 
Entlass. 3. Tag 

Patienten gesamt 53 ( 5 9 % )  37 ( 4 1  % )  9 0  ( 1 00 % )  1 2  von 9 0  (13%) 
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lrn folgenden Diagramm werden die einzelnen Verteilungen noch einmal graphisch 
dargestellt: 

1 5  
1 4  
1 3  
1 2 
, , 

1 0 
9 
8 
7 
6 
5 
4 
3 
2 
1 

G eg enüberstellung überlebender und verstorbener Patienten 
nach ätiolog ischen Kriterien 

0 -:::--L..__L,_ _ _L__.L__L_:::::_L_:::::_.L_:::::__L_�_L_-_L__L____,, 

. .,cJ' 
�ocy 

�o 
't;,�� 

iSJ leben ■ gestorben 

A b b . 4 
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IV .  Diskussion 

Eine große Anzahl von Erkrankungen der Mutter, des Feten und der Placenta, die 
zur Ätiopathogenese eines NIHF beitragen können, werden in der Literatur genannt. 

Das Krankheitsbild des N IHF ist noch nicht vollständ ig geklärt. Der 
zugrundeliegende Pathomechanismus, der für die Hydropsentstehung beim Feten 
und Neugeborenen verantwortlich ist bleibt in vielen Fällen unklar. ( Barnes et al, 
1977). 

Oft bleibt es bei Beobachtungen, ohne daß ein ersichtlicher Zusammenhang mit 
einer der d rei Entstehungsmechanismen für einen Hydrops fetalis (gestörte fetale 
Hämodynamik, reduzierter onkotischer Druck oder gesteigerte Kapillarpermeabilität) 
gefunden werden konnte. 

Die Angaben in der Literatur, bestehend aus verschiedenen Beobachtungen zu 
Ätiopathogenese und Letalität der Patienten werden im folgenden mit den eigenen 
Ergebnissen verglichen. 

In der vorliegenden Arbeit können nur einzelne Punkte zum Vergleich herangezogen 
werden, da  nicht für alle beobachteten Themenbereiche Angaben in der publizierten 
Literatur vorhanden sind. 

Diese Studie repräsentiert ein ausgewähltes Krankengut aus einem selektierten 
Kollektiv von Schwangerschaften mit diagnostiziertem NIHF, die an einern 
überregionalen Zentrum für pränatale Diagnostik und Therapie betreut wurden. 

Die Berechnung einer lnzidenz, d.h. der Neuerkrankungsfälle in der Bevölkerung, 
kann daher nicht erfolgen. 

Sie wird in der Literatur mit 1: 1400 (lliff et al. 1983) bis 1 : 3748 (Hutchison et al. 
1982, Macafee et al. 1970, Okai et al. 1984) angegeben. 
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lrn Gegensatz zu fast allen anderen Arbeiten in der Literatur werden nur 
lebendgeborene K inder mit NIHF betrachtet, d.h. die Sichtweise dieser Arbeit geht 
vorn pädiatrischen Standpunkt aus. 

I nsgesamt machen die lebendgeborenen Kinder ungefähr die Hälhe aller Patienten 
rnit NIHF aus (Holzgreve et al. 1984, Hutchison et al. 1982, lliff et al. 1983) 
Den restlichen A nteil nehmen Spontanaborte, Totgeburten und eine große Anzahl 
Von Schwangerschahsabbrüchen nach pränatal gestellter Diagnose ein. Hansmann 
et  al. ( 1989)  geben sogar einen Anteil von 80% an.  

Als Übersicht über die Verteilung in einigen publizierten Kollektiven sei folgende 
Tabelle hinzugefügt: 

Tabelle 22: Vergleich der eigenen Daten mit Literaturdaten 
-

Schwanger- Tot· Lebend- über- Hydrops bei lnzidenz 
Autor Fälle schafts- geburt geburt lebt Geb. zurück-

� abbruch gebildet 

Hutchison 1 982 6 1  3 1  30 1 . 1 :3748 
Holzgreve 1 984 50 2 1  5 24 9 1 
Watson 1 986 38 1 3  1 2  1 3  9 6 
liiff 1 983 27 1 4  1 3  3 2 1 : 1 400 
Etches 1 979 22 . 1 2  1 1  1 
Kühl 1 985 1 4  1 . 1 3  7 1 
Perlin 1 98 1  8 2 6 2 
Maidman 1 980 5 . 3 2 1 . 1 :2566 
Schmid 1 988 31  31  1 3  . 
Macafee 35  . 1 9  1 6  3 . 1 :3538 

._:ig. Kollektiv 90 . 90 53 1 2  
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Anamnestische Daten 

Hutchison et al. ( 1981) erechneten, daß das Durchschnittsalter ihrer Patientinnen 
27,3 ± 5,7 Jahre betrug. Watson et al . (1986) geben mit 27,8 Jahren den von uns 
ebenfalls ermittelten Wert an. 

Weiterhin dokumentierten sie die bekannte Korrelation von mütterlicher Anämie und 
A usprägung eines Hydrops. Positive Angaben konnten in unseren Krankenakten 
darüber bei zwei Patientinnen gefunden werden. 

Sonstige belastende Grunderkrankungen bestanden bei vier Patientinnen in einer 
Infektion, die in zwei Fällen auch eine Ansteckung des Kindes mit der A usprägung 
eines Hydrops fetalis zur Folge hatte (s. Verzeichnis der Patienten). 

Bei einer Mutter mit bekanntem M. Basedow konnte das Auftreten eines 
systemischen Lupus erythemathodes mit Nachweis von Antikörpern gegen 
Doppelstrang DNA, Anti SS(A) und Kernantikörpern, mit der A usbildung eines AV­
Block I II O , einer Anämie und Thrombozytopenie beim Kind beobachtet werden (s. 
Kasuistiken). 

Etches et al. ( 1979) berichten von zwei Patienten mit Lupus erythematodes. In  
einem Fall wurden positive Kern-Antikörper bei Mutter und Kind nachgewiesen. Ein 
weiteres Kind mit Lupus erythematodes bei systemischem Lupus erythematodes 
der Mutter wies eine Microcephalie auf und verstarb unerwartet nach 13 Monaten. 

Scott et al .  (1983) geben eine lnzidenz des Auftretens eines kongenitalen 
kompletten A V-Blocks von 1 :20.000 an. 

Bei 30% der Patienten konnte klinisch oder immunologisch eine maternale 

Bindegewebserkrankung nachgewiesen werden. In diesen Fällen erfolgte die 
Schädigung des fetalen kardialen Reizleitungssystems wahrscheinlich durch 
lmmunkomplexbildungen nach transplazentarem Übertritt von lgG Antikörpern. 
Nach ihren Angaben konnte der Antikörper Anti SS(A) bei 83% der Mütter von 
Neugeborenen mit komplettem AV-Block ohne Herzfehler nachgewiesen werden. 

Über eine erfolgreiche Therapie mit Steroiden im Fall eines Kindes mit durch Anti­
La (SSB) verursachter Bradykardie und AV-Block wurde von Watson et al. ( 1991) 
berichtet. 
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etänatale Daten 

Das Auhreten eines Polyhydramnion steht oft in Verbindung mit einem sich 
entwickelnden Hydrops fetalis. Macafee et al. ( 1970) und Hutchison et al. ( 1981) 
beobachteten dies bei 75 %, Watson et al . (1991) bei 36,8 % ihrer Patientinnen. 

Bei insgesamt 46% unserer Patientinnen trat ein Polyhydramnion auf, bei 15 % 
entwickelte sich zusätzlich eine EPH Gestose. 
In der Literatur  werden dazu sehr unterschiedliche Angaben gemacht: Holzgreve et 
al . ( 1985) berichten von 4%, Watson et al. ( 1991) von 10%, Poeschmann et al. 
( 199 1) von 20% und Macafee et al. (1979) von 40%. 

Besonders häufig wurde diese Komplikation in Fällen eines idiopathischen N I HF des 
Kindes beobachtet. Macafee et al. ( 1970) geben ein Auftreten bei 61, 5 %, 
Hutchison et al. ( 1981) bei 50% der Fälle ungeklärter Ätiologie an. 
Wir konnten eine Häufung bei Kindern mit schwerer Anämie oder 
Fehlbildungssyndrom feststellen, ansonsten verteilten sich die Fälle auf alle 
ätiologischen Gruppen. 7 5 %  der Kinder verstarben. 

Das Auhreten einer Oligohydramnie wird von Poeschmann et al. ( 1991) als 
Prognostisch ungünstigs Zeichen gewertet. 

Zwei Kinder mit strukturellen Veränderungen der Niere, sowie ein Kind mit 
Galaktosialidose wiesen aus unserem Kollektiv ein Oligohydramnion auf, es 
Überlebten zwei dieser Kinder. 

p .. -.C.gn_atale Diagnose 

Mac hin et al. ( 1989), halten die Auffindung einer Ursache für die Entwicklung eines 
NIH F  in 80-85 % der Fälle für realistisch. Watson et al. (1986) berichten über eine 
Häufigkeit der pränatalen Diagnosestellung von 71 %. Bei 60, 5 %  ihrer Patienten 
Wurde sie bis z ur 28. Schwangerschaftswoche gestellt. Nach Poeschmann et al. 
( 1991) und Hutchison et al. ( 1981) war in 50% ihrer Fälle bereits pränatal eine 
ätiologische Zuordnung möglich, wobei sich als nützlichster Test die 
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Chromosomenanalyse erwies, mit der alle Fälle von Trisomie 2 1  und Turner 
Syndrom (45, XO) erkannt werden konnten. 

l liff et al. ( 1 983) konnten bei 44,4% ihrer Kinder die pränatale Diagnose eines 
Hydrops fetalis stellen, fanden die ursächliche Erkrankung jedoch nur bei fünf von 
27 Kindern (18,5%). 

Hansmann et al. ( 1990) erwähnen, daß die Prognose der Kinder besonders günstig 
war, wenn die Diagnose nach der 24. Schwangerschahswoche gestellt wurde. 

Die Diagnose wurde bei unseren Kindern durchschnittlich in der 28,9 ± 4,8 
Schwangerschahswoche gestellt und in 72% eine pränatale ätiologische 
Zuordnung gefunden. Dabei handelte es sich in den meisten Fällen um Patienten 
mit Anämien, kardiologischen Erkrankungen (Herzrhythmusstörungen) und 
genetischen Störungen (s. Tab. 4). 

Perinatale Daten 

Meist erfolgte die Geburt per Sektio. 

lliff et al. ( 1983) und Etches et al. (1979) geben 60% an, Macafee et al. ( 1970) 
erechneten mit 77, 7%, dieselbe Häufigkeit, die auch wir ermittelten. 

In unserer Untersuchung waren 51 Kinder männlich (56, 7%), 39 waren weiblich­
Watson et al. ( 1986) fanden dagegen eine umgekehrte Geschlechtsverteilung von 
1 :2,6 (männlich:weiblich). 

Macafee et al. ( 1970) berichten über eine hohe Frühgeburtlichkeitsrate von 78, 7o/o 
ihrer Patienten. Das durchschnittliche Gestationsalter der Kinder wird bei l liff et al. 

( 1983) mit 33 Schwangerschaftswochen (28.-39.SSW), bei Watson et al. ( 1986) 
mit 24,9 Schwangerschahswochen (16-33.SSW) und bei Hutchison et al. (1981) 

mit 31 ± 5 Schwangerschahswochen angegeben. 
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Die Kinder unseres Kollekt ivs waren ebenfalls zu einem Großtei l  Frühgeborene mit 
einem durchschnitt l ichem Alter von 32 ,  7 ± 6 Schwangerschaftswochen ( 27 .-
39.SSW) 

Die Durchschnittsgewichte der Kinder wiesen mit 2600g ± 820g relativ hohe 
Werte auf, was auf die Flüssigkeitsansammlungen zurückgeführt werden kann. 
E in Großteil der später verstorbenen Kinder wurden in die Gewichtsklasse von 
l 500-2 5 009 e ingeordnet. Damit wiesen sie insgesamt geringere Werte auf als die 
Überlebenden, worin sich das Problem der Frühgeburtlichkeit und der damit 
verbundenen schlechteren Prognose widerspiegelt. 

Bezüglich der Apgarwerte der Kinder wurden nur in einer Studie von lliff et al. 
( l 983) Angaben gefunden. 40% der K inder wiesen danach Werte < 4  nach einer 
Minute auf. 
Die Apga rwerte nach ein und fünf Minuten zeigten bei unseren Kindern deutlich 
erniedrigte Werte, besonders aber bei den verstorbenen, die zu 56% die ersten 24 
Stunden nicht überlebten. Durch a ngeborene kardiologische oder pulmonale 
Fehlbildungen hatten sie von vorneherein eine eingeschränkte Lebensfähigkeit. 
Kinder, die in den ersten 24 Stunden gestorben sind, wiesen häufig Anämien, 
Mißbildungssyndrome, konnatale Infektionen oder eine schwere Lungenhypoplasie 
auf. 

�tnatale Daten 

Hämoglobin werte 

Macafee et al. ( 1 979) bestimmten Durchschnittswerte von 1 6- 1 8g/dl Hämoglobin , 
die nicht erheblich von den angenommenen Normalwerten von 1 5, 5  ± 3g/dl 
abwichen. Er schloß daraus, daß sich ein fetaler Hydrops durchaus auch ohne 
Vorliegen einer Anämie entwickeln kann.  
Hutchison et a l .  ( 1 981) stellten niedrigere Werte von 1 2,8 ± 5, 5g/dl fest . Eine 
Anämie wurde bei 45 % der Patienten diagnostiziert. 
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Unsere Durchschnittswerte lagen mit 1 5,8 ± 5,2 im Normalbereich .  

Die verstorbenen Kinder wiesen dabei mit 1 1 , 1 ± 5,8g/dl eindeutig niedrigere 
Werte auf, als die Überlebenden mit 1 4, 3  ± 4,6g/dl. 

Gesamteiweiß 

Hutchison et al. ( 1 98 1  l berichten über eine Erniedrigung der Werte bei den meisten 
Patienten. l liff et al. ( 1 983) beobachteten eine Hypoproteinämie in 75% der 
Patienten. 9 von 1 2  Kindern wiesen Werte < 4,5g/dl auf. 

Unsere Werte betrugen durchschnittlich 4, 1 ± 0.9g/dl. 

42 Patienten wiesen eine Hypoproteinämie auf, was einen Anteil von 46,6% aller 
Patienten entspricht. 

Macafee et al. ( 1 979) gaben in ihren Untersuchungen an, daß überlebende und 
gestorbene Kinder keine signifikanten Unterschiede bezüglich des 
Gesamteiweißgehaltes aufwiesen. Er berechnete Durchschnittswerte von 1 ,0· 
3,3g/dl. 

Auch in unserem Kollektiv konnten keine großen Unterschiede der Werte von 
lebenden und gestorbenen Patienten erkannt werden. (4, 5 ± 0,8 zu 3, 7 ± 1 ,  1 g/dll 

Dieser  Eiweißverlust mag Folge der unspezifischen Entwicklunsstörung und der 
gesteigerten Permeabilität der Lymphgefäße sein. Von einigen Autoren wird jedoch 
auch der erniedrigte Serumalbuminspiegel durch Enzymdefekte der Leber (Turski et 

al., 1 978) oder durch verkürzte Halbwertzeit als pathogenetischer Faktor diskutiert 

(Shepart et al., 1 986). 

Beachtenswert ist das gehäufte Auftreten einer Hypoproteinämie bei 28,6% der 

Patienten mit Lymphgefäßveränderungen, bei 1 9 % der Patienten mit Anämien und 

bei 1 9 % der Patienten, für die keine ätiologische Zuordnung gefunden werden 
konnte. 
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Als Zeichen für eine günstige Prognose können also ein hohes Geburtsgewicht mit 
> 25009 , möglichst hohes Gestationsalter > 33. Schwangerschaftswoche und hohe 
Apgarwerte > 4, 2 ± 2,6 nach einer und > 6,8 ± 2,3 nach fünf Minuten, sowie 
PH-Werte im Normbereich gewertet werden. 

Als Zeichen eines Endstadiums einer ungünstigen Prognose wird in der Literatur 
rnehrfach eine starke Ausprägung von Anasarka, definiert als per Ultraschall 
Qernessene generalisierte Hautödeme von einer Dicke > 5mm, erwähnt ( Holzgreve 
et al., 1985). 

lliff et al. ( 1983) definierten die Ausprägung eines Hydrops als schwer, wenn 
9eneralisierte Ödeme von mehr als 5mm Dicke und Ascites mit oder ohne andere 
Ergüsse in Körperhöhlen festgestellt werden konnten. Sechs seiner 22 
untersuchten Kinder wurden als in diesem Sinne schwere Fälle eingestuft, zwei 
dieser sechs Kinder überlebten. 
In unserem Patientengut zeigte sich bei den meisten Kindern ein Hydrops fetalis mit 
Hautödem und Pleuraerguß oder Ascites. 46,3% dieser Kinder starben. 
Von 25 Kindern mit Hautödemen und Ergüssen in zwei oder mehr Körperhöhlen 
Starben 56 %. 

Zahlreiche Flüssigkeitsansammlungen in verschiedenen Körperhöhlen müssen also 
als prognostisch ungünstig angesehen werden, während Kinder mit leichter 
�usprägung eines Hydrops, die ausschließlich Hautödeme aufweisen, gute 
Überlebenschancen haben. 

Etches et al. ( 1979) berechneten einen mittleren Gewichtsverlust der überlebenden 
Kinder in der Neonatalperiode von im Durchschnitt 28 % des Körpergewichts. Die 
9rößte Gewichtsabnahme erfolgte um den 7 .-12. Lebenstag. 
Durch Ausschwemmung der Ergüsse haben 32 überlebende Kinder unseres 
Kollektivs nach durchschittlich 8, 5 Tagen ihr Gewichtsminimum erreicht. Bis dahin 
'-'erloren sie durchschittlich 12,3% ihres Geburtsgewichts . 
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Ätiopathogenese 

Mac h in et al. veröffentlichte 1989 eine Übersicht über 4 7 Studien mit 1414 Fällen 
der Literatur der 80er Jahre, in der die Pathogenese ähnlich verteilt war, wie bei 
unseren Patienten. 

Auch Poeschmann et al. ( 1991) beobachteten bei insgesamt 513 Patienten in der 
Zeit von 1979- 1986 ähnliche Aufteilungen auf die einzelnen ätiologischen Gruppen: 

Ätiologische 
Zuordnung 

hämatologisch 

kardiologisch 
davon Arrhythmien 

genetisch 
davon chromosomal 

infektiös 

Strukturanomalien 

metabolisch 

Lymphgefäßveränd. 

sonstige 

idiopathisch 

Tabelle 23: Ätiologie des NIHF, 
eigene Daten im Vergleich zur Literatur 

Eigenes Poeschmann 
Kollektiv ( 19 9 1) 
90 Fälle 5 13 Fälle 

21, 1 % 10,9 %  

22,2% 22% 
1 6, 7% 6, 6% 

12,2% 15,2% 
4,4 %  8,9 %  

4, 4% 4,7% 

2,2% 4,1% 

1, 1 % 0,4% 

20,0% 7,8 %  

10,0% 14,4% 

6,7% 20,5% 

Machin 
( 1989) 

1414 Fälle 

14% 

26% 
0, 1 %  

10 % 
4 %  

4 %  

10% 

1% 

9% 

4 %  

22% 
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Kardiologische Ursachen 

In der Literatur wird meist die strukturelle oder funktionale fetale Herzerkrankung 
als häufigster Grund für die Entwicklung eines N IHF angegeben, was auch bei 
Mach in et al. ( 1989) und Poeschmann et al. ( 1991) beobachtet werden konnte 
(26% und 22% ihrer Patienten). 
liiff et al. berichteten 1983 von einem Kollektiv in dem 22 von 27 Patienten eine 
Herzinsuffizienz aufwiesen. Der Anteil der kardiovaskulären Fehlbildungen lag bei 
33,3 %, der der Arrhythmien nur bei 7,4% aller kardiologischen Ursachen. 

Eine ähnliche Verteilung findet sich auch bei Poeschmann et al. (1991 ). 

In unserem Kollektiv wurden kardiologische Ursachen insgesamt ebenso häufig 
festgestellt, jedoch zeigte sich eine andere Verteilung: 75% aller kardiologischen 
Ursachen waren auf Herzrhythmusstörungen zurückzuführen, was einem Anteil von 
insgesamt 16, 7 % aller Fälle entspricht. 
Alle Tachyarrhythmiepatienten konnten pränatal erkannt und therapiert werden. Bei 
einem Patienten mit AV-Block III O bei SLE der Mutter wurde ein Therapieversuch 
erst postnatal durchgeführt. Der Hydrops bildete sich bei vier Kindern bis zur 
Geburt bereits ganz zurück. 
Insgesamt überlebten 14 von 15 Patienten, was zeigt, daß Kinder unter dieser 
Diagnose und Therapie eine sehr gute Prognose haben können. 

Hämatologische Ursachen 

erklärten bei unseren Patienten zu einem ähnlichen Prozentsatz (21, 1 %) die 
Entstehung eines NIHF. 
Poeschmann et al. ( 1991) und Machin et al. ( 1989) führten geringere Fallzahlen auf 
( l 0,9 % und 1 4%). In ihren Studien konnten viele Patienten mit Alphathalassämie 
sowie Parvovirusinfektionen beobachtet werden, die bei uns in keinem Fall 
auhraten. Zur pränatalen Letalitätsrate wurden keine Angaben gemacht. 

Patienten mit FFTS sowie Patienten mit ungeklärter Anämie wiesen eine schlechte 
Prognose auf und machten 84% aller verstorbenen Patienten mit Anämien aus. Oft 
entwickelten sie Komplikationen durch Lungenhypoplasie, Hirnblutungen oder 
Gerinnungsstörungen. 
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berichten über einen Anteil von 1 3% 
Zwillingsschwangerschaften in ihrer Studie. In unserem Kollektiv waren es 1 0%. 

Die Mechanismen eines fetofetalen Transfusionssyndroms sind nicht 
geklärt. Driscoll et al. { 1 966)  beschrieben, daß sowohl 
monochoriotischer Zwillinge bei fetofetalem Transfusionssyndrom 
werden können, als auch Donatoren. 

vollständig 
Empfänger 
hydropisch 

Macafee et al. (1 970) beobachteten Donatoren, die in schlechterem Zustand 
waren, als die Empfänger, auch wenn sie einen normalen Hämoglobinwert 
aufwiesen. 

In unserer Studie waren sechs von acht hydropischen Zwillingen Akzeptoren eines 
fetofetalen Transfusionssyndroms. Vier dieser Kinder sowie zwei Donatoren 
verstarben. 

Bezüglich der Konstitution von Donatoren und Akzeptoren liegen nur 
Beobachtungen über ein längeres Überleben dreier Donatoren im Vergleich zu den 
zugehörigen Akzeptoren vor, in einem Fall wird über den versuchten Fetozid eines 
Donators berichtet, um ein Überleben des Akzeptors zu ermöglichen, der jedoch 
auch wenige Stunden nach der Geburt verstarb. 

Genetische Ursachen 

Die Angaben von Poeschmann et al. (1 991 ) (1 5 , 1 9 % ) ,  Machin et al. (1 989) und 
Holzgreve et al. ( 1 984) (jeweils 1 0%)  entsprechen ungefähr unseren 
Beobachtungen eines Auftretens von genetisch bedingten Ursachen bei 1 2 ,  2 % aller 

Patienten. 

Bei lebendgeborenen Kindern stellt die Trisomie 21 , die am häufigsten auftretende 

Chromosomenanomalie dar (Fahnenstich et al. , 1 992, Gembruch et al. , 1 986, 
Holzgreve et al. , 1 984, Fujimoto et al. , 1 973). 

In anderen Kollektiven, die Totgeborene mit einschlossen, traten zu einem hohen 

Prozentsatz auch andere Chromosomenaberrationen auf. Machin et al. ( 1 989) 

beobachteten eine Häufigkeit von 23% einer Trisomie 2 1 ,  zu 67 % ein Turner 

Syndrom, in 4 %  eine Trisomie 1 8  und in 2% eine Trisomie 1 3. 

Viele Feten mit diesen Chromosomenveränderungen starben jedoch vor der Geburt -
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In unserem Kollektiv wurden ausschließlich vier Kinder mit Trisomie 21 beobachtet. 
Zwei dieser Patienten verstarben. 

Hansmann et al. ( 1990) beobachteten in ihrer Studie von 402 Kindern mit 
Pränatalem Hydrops fetalis, daß das Auftreten eines Hygroma colli, das sich 
wahrscheinlich durch eine Lymphabflußstörung im Nacken mit fehlender 
Entwicklung der Verbindung zum jugulären Venensystem entwickelt, fast immer 
eine infauste Prognose bedeutete, auch wenn ein normaler Chromosomensatz 
vorliegt. 16 von 70 Patienten mit dieser Veränderung wiesen ein Turner Syndrom 
auf. 

Bei einem Patienten mit chylösem Ascites und einem Kind mit Noonan Syndrom 
haben wir diese Veränderung beobachtet. Beide Kinder überlebten und zeigen eine 
gute Entwicklung. 

L ymphgefäßveränderungen 

Der Anteil der Patienten mit Chylothorax und chylösem Ascites macht insgesamt 
20% aller Patienten aus. 
Machin et al. ( 1989) berichten nur von einem Anteil von 9 %. Insgesamt überlebten 
94% dieser Kinder. 
Auch Hansmann et al. geben an, daß diese Kinder eine besonders gute Prognose 
haben, vor allem wenn eine Chromosomenveränderung ausgeschlossen wurde. 
Van der Putte ( 1977) und Smith et al. ( 1982) erklären die Entstehung der 
zugrundeliegenden Lymphabflußbehinderung als eine Folge fehlender Ausbildung 
der Verbindung zwischen jugulären Lymphsäcken und den Jugularvenen mit 
Ergußbildung und Auftreten peripherer Ödeme im Bereich der gestauten 
Lymphbahnen ( · jugular lymphatic obstruction sequence'). In einigen reversiblen 
Fällen kann es zu einer spontanen Rückbildung des Hydrops kommen. 
Die Entwicklung eines Chylothorax erfolgt nach der Geburt durch erste enterale 
Nahrungsaufnahme. Bei allen 12 Patienten die nach Geburt chylöse Ergüsse 
entwickelt haben, wurde eine gute Rückbildung unter Ernährung mit einem 
erhöhten Anteil an mittelkettigen Triglyceriden (MCT-Diät) beobachtet. 
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Gershanik et al . ( 1974) beobachteten eine Senkung des Lipid-, Cholesterin- und 
Triglyceridgehalts, sowie die Rückbildung von Pleuraergüssen während der 
Behandlung neonataler Chylothoraxpatienten mit mittelkettigen Triglyceriden. Diese 
umgehen die lymphatischen Transportwege und werden direkt in das Portalsystem 
transportiert, gewährleisten aber trotzdem eine ausreichende Kalorienzufuhr und 
stellen daher eine ideale Ernährung von Patienten mit Lymphgefäßstörungen dar. 

28,6% dieser Patienten weisen eine Hypoproteinämie ( < 4, 5g/dl) auf. Dies kann 
mit dem erhöhten Gesamteiweiß in den Ergüssen in Zusammenhang gebracht und 
der Eiweißverlust als Folge der unspezifischen Entwicklungsstörung der 
Lymphgefäße erklärt werden (Chernick V, 1979). 

Idiopathischer NIHF 

I n  der Literatur wird der Anteil der idiopathischen Fälle, bei denen die 
Ätiopathogenese des NIHF ungeklärt bleibt, mit 10-40% angegeben (Hutchison et 
al., 198 1, 38 %;  Holzgreve et al., 1985, 16%; lliff et al., 1983, 14,8 %;  Macafee et 
al., 1970, 40% ;  Watson et al., 1986, 28, 9 %). 

In unserem Kollektiv kann in 6,6% der Fälle keine ätiologische Zuordnung gefunden 

werden. Die Patienten mit Chylothorax und Chylascites (20%) werden jedoch irTl 

Gegensatz zu anderem Studien in einer separaten Gruppe der 

Lymphgefäßstörungen aufgeführt. Addiert man diese Zahlen, um einen Vergleich 
mit den in der Literatur angegebenen Werten vorzunehmen, so erhält man 26,60/o 
idiopathischer Fälle. 
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Das Wiederholungsrisiko eines NIHF 

Watson et al. ( 1 986) geben ein wiederholtes Auftreten eines NIHF in 1 0% der Fälle 
an. 

Die Prävention und genetische Beratung spielt eine erhebliche Rolle bei 
Thalassämien, intraerythrozythären Enzymdefekten, Chromosomenaberrationen, 
Fehlbildungssyndromen,  Speicherkrankheiten, famil iären Herzrhythmusstörungen, 
kongenitaler Nephrose und familiärem Hydrops (Machin et al. , 1 981 ). 

Das Wiederholungsrisiko eines idiopathischen NIHF ist schwer quantifizierbar 
(Cummings et al., 1 979, Machin et al., 1 981 ). 

Jede folgende Schwangerschaft sollte sorgfältig überwacht und frühzeit ig per 
Ultraschall kontrolliert werden. 

Familiär rezidivierende Fälle 

Wurden nach Fahnenstich et al. ( 1 989) nicht in die Gruppe idiopathischer NIHF 
Fälle, sondern aufgrund der nach enteraler Ernährung meist chylösen Ergüsse, in 
die eigenständige Gruppe der Lymphgefäßstörungen eingeteilt. 
Insgesamt wurden bisher in der Literatur von sechs Familien berichtet, in denen 
rezidivierende Fälle e ines NIHF auftraten (Cumming DC, 1 979, Etches et al., 1 979, 

Macafee et al. , 1 970, Schwartz et al., 1 98 1 , Silverstein et al. , 1 98 1 ). 

In vier Familien waren zwei Geschwister betroffen,  in einer weiteren waren es drei 
aufeinanderfolgende Geschwister. 

Beispiele i n  unserem Patientengut sind: 

(D.B., 31 . 1 0.86, Nr. 6 1 ) .  viertes Kind derselben Mutter mit Ausprägung eines NIHF  
durch Lymphgefäßveränderungen. 

Bei den Cousins HF (4. 1 0.85, Nr. 77)  und H . D. (21 .2.87, Nr.78) führten andere 
Veränderungen zur Ausbildung eines NIHF,  die nicht geklärt werden konnten, 

Weshalb sie in die idiopathische Gruppe eingeteilt wurden. 
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Die Letalitätsrate 

wird je nach Studie mit 50-98% angegeben. Nach Publikationen von Etches et al. 
( 1979) betrug sie 50%, nach Hutchison et al. ( 198 1 )  98 %, nach Holzgreve et al. 
( 1984) 82%, nach Watson et al. (1986) 76% (s. auch Tabelle 2). 

Von 90 Patienten der Universitätskinderklinik Bonn überlebten 37 Kinder nicht, was 
einem Anteil von 4 1 ,  1 % entspricht. Davon sind 56,8 % innerhalb der ersten 24 
Stunden verstorben. 

Bezüglich der zu erwartenden Prognose betonen Mc Gillivray et al. ( 1987), daß 
außer der Betrachtung der allgemeinen Letalitätsrate, der pränatalen 
Diagnosestellung bestimmter Patientengruppen entscheidende Bedeutung zukommt. 

Bei Patienten mit Arrhythmien und Anämien, entstanden durch fetofetale und 
fetomaternale Transfusionssyndrome, die keine schweren Fehlbildungen oder 
Organstörungen aufweisen, kann der Verlauf durch eine frühzeitig eingeleitete 
Therapie oder Geburt günstig beeinflußt werden. 

Hansmann et al. (1990) ,  stellten in ihrer Untersuchung 
pränatal diagnostiziertem Hydrops fetalis fest, daß 

von 402 Kindern mit 
der Hauptanteil der 

Überlebenden Tachyarrythmien, Anämien, Hydro-bzw. Chylothorax oder einen 
isolierten Ascites aufwiesen (53 von 78 Patienten, 68%). 

In unserer Untersuchung, die auch einen Teil dieser Patienten einschließt, machte 

der Anteil der Überlebenden dieser vier Gruppen 60% aus. 

Dabei zeigten Patienten der Gruppe der Anämien (insges. 2 1  %) eine 

vergleichsweise ungünstige Prognose. 72% der Kinder mit FFTS oder Anämie 

unklarer Ursache verstarben, dagegen überlebten 93% aller Patienten mit 
Herzrhythmusstörungen und Lymphgefäßveränderungen. 
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V .  Zusammenfassung 

Ein Hydrops fetalis kann durch verschiedene Pathomechanismen entstehen. 

Der durch Rhesusinkompatibilität bedingte immunologische Hydrops fetalis stellt 
eine weitgehend geklärte Störung dar, sein Auftreten ist selten geworden. Die 
Abgrenzung zum nicht-immunologischen Hydrops fetalis (NIHF) kann mit Hilfe der 
Durchführung eines indirekten Coombstests leicht erfolgen. 

Die Entstehungsmechanismen des nicht-immunologischen Hydrops fetalis sind noch 
Weitgehend ungeklärt und seine Prognose schlecht. 
Die lnzidenz wird in der Literatur je nach Studie mit 1: 1400 bis 1 :3700 angegeben. 

Die Letalitätsrate beträgt etwa 50%. 

Die theoretische Einführung dieser Arbeit versucht die Vielzahl der verschiedenen 
Formen und Ursachen für die Entstehung des Krankheitsbildes des NIHF 
aufzuzeigen und die pathologischen zusammenhänge darzustellen. 

lrn Ergebnisteil wird eine retrospektive Studie vorgestellt, die 90 lebendgeborene 
Kinder des Zentrums für Kinderheilkunde der Universität Bonn (Abt. Neonatologie), 
behandelt in den Jahren 1 984 - 1992, umfaßt. 

Mit Hilfe der prä- und postnatalen Daten des Krankenguts wurde vom pädiatrischen 
Standpunkt aus ein Vergleich zu den bisher publizierten Daten gezogen und damit 
eine Übersicht über Ätiopathogenese, Symptomatik und Therapie des NIHF 
gegeben. 

Einige interessante Kasuistiken wurden herausgehoben, sowie Letalität und 
Prognose der Kinder aufgezeigt. 
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Eine verbesserte pränatale Diagnose kann zur Klärung der Ätiolog ie, der 
Durchführung einer erfolgreichen Therapie und damit zu einer günstigeren Prognose 
beitragen. 

Eine pränatale Klärung der Ursache für die Entwicklung eines NIHF erfolgte je nach 
Studie in 40-80% aller Fälle. Dabei kommt der Ultraschalluntersuchung und 
Fetalblutanalyse eine entscheidende Bedeutung zu. 

Mit zunehmender pränataler Diagnosefindung und Therapiemöglichkeiten wird der 
Anteil der lebendgeborenen Kinder weiter steigen und mit H ilfe einer intensiven 
postnatalen Therapie überlebt inzwischen schon die Hälfte der Kinder mit dem 
Krankheitsbild des nicht-immunologischen Hydrops fetalis. 
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disseminated intravasal coagulation 
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intrauterine Transfusion 
Lupus erythematodes 
mittelkettige Triglyceride (Altare Diät) 
nekrotisierende Enterocolitis 
nicht-immunologischer Hydrops fetalis 
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supraventrikuläre Tachykardie 
T = Toxoplasmose, 0 = others (Syphilis, Listeriose), R = Röteln ,  C = Cytomegalie, H = Herpes simplex Ventrikelseptumdefekt 
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