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20 Wochen 
Trisomie 18



Primäre (bilaterale) 
Lungenhypoplasie

Herz-Lungen-Relation

Dilatiertes Herz
CMP



Thoraxhypoplasie
sagittaler Durchmesser
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Zwerchfellhernie (CDH)

• Praenatal diagnostizierte CDH nehmen zu
(Europa 50-70 %)

• Prognose: 
– Isolierte: Survival <15% für schwere Formen 
– 50% für moderate Erkrankungen
– >90% für milde Formen 

• Prognose hängt vom funktionellen
Lungenvolumen ab

• Fetale Operationen (Plugs – Fetendo)



Zwerchfellhernie
Fetoskopische Plugs

Geipel und Hecher, Ultraschalldiagnostik in Geburtshilfe und 
Gynäkologie,  Springer 2018







Severe:
defined as a quotient of
the observed-to-
expected lung-to-head
ratios of less than
25.0%, irrespective of
liver position





Ultraschallbefunde die mit schlechtem
Outcome bei isolierter linksseitiger CDH 

assoziiert sind

• Leber im Thorax
• Ausmaß des Mediastinalshifts
• Vorhandensein eines

Polyhydramnions
• Lung to head ratio < 1.00 
• Frühe praenatale Diagnose
• Erhöhte NT beim ETS 11-14 

Wochen
• Kleine Lungen im MRI

• Deprest, NEJM 2021:

• Leber im Thorax
• Lungengröße: Quotient of the

observed-to-expected lung-to-
head ratios ( < 25%)

Fehlbildungen, Chromosomenanomalien





DD Diaphragmahernie



Hydrothorax
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Praenatales Management 
Hydrothorax

• Ausschluss IHF, Infektionen (Parvovirus) und 
fetomaternale Transfusion, fetale Anämie sowie
komplexe Fehlbildungen

• Syndrome (z.B. Noonan Syndrom, T21, Turner 
Syndrom)

• Drainage des Pleuraergusses durch Punktion
oder (besser) Shunting erhöht overall survival
rate auf 60-70%



Somatex

Shunts



78 Feten mit 
Hydrothorax mit 

Shunts

9 IUFT 69 
Lebendgeborene

46 Überlebende
(59% vom 

Gesamtkollektiv)

23 postnataler 
Tod

• Zeitraum 2002 – 2011
• GA bei Diagnose (MW): 

25,6 SSW(12-34)
• GA bei Shunteinlage

(MW): 26,5 SSW (16-33)
• Im Mittel 2.53 shunts

eingelegt (1-7) pro Fet



• Neg. prognostische Marker (für Nicht-
Überleben)
– Polyhydramnion
– Hydrops placenta
– Mediastinalshift beim ersten Schall
– Hydropsentstehung nach Shunteinlage
– Vorz. Blasensprung
– Shunt-Geburt Intervall < 4 Wochen
– Niedriges Gestationsalter

• T 21 Feten hatten höhere Überlebensrate



• 132 Feten mit Shunts, 1991 – 2014, single center
• Mittleres GA beim Shunt 25,6 SSW, bei Geburt 35.4 SSW
• 61 % hydropisch, 69% bilaterale Ergüsse
• 35 % intrauteriner oder neonataler Tod
• 65 % Überlebende:

– 84% normale Entwicklung nach 18 Monaten
– 92% der isolierten Hydrothoraces neurologisch unauffällig
– 89 % ohne pulmonale Komplikationen

• Schlechte Prädiktion des Outcomes zum Zeitpunkt der Diagnosestellung 

Ultrasound Obstet Gynecol April 2021



Hydrothorax

Hydrothorax
SGA
DPH ?

46 xx
Array CGH:
Del 7p21.3
Del 10q23.1
(In der Lit. bis dato 
nicht beschrieben)

Abbruch



Echogene und zystische Läsionen





27 Wo 21 Wo



Fetale echogene Lungen

• Echogenität und Vergrößerung der Lungen resultiert durch die 
vermehrte “gefangene” Flüssigkeit

• Differentialdiagnosen:
– Congenitale Cystische (Pulmonale) Adenomatoide 

Malformation (CCAM - CPAM)
– extralobäre Lungensequestration (ELS)
– Trachealatresie / Larynxatresie - CHAOS
– Congenitales lobares Emphysem (CLE)

• Pathophysiologie und Histologie können überlappen
(bronchiale Obstruktion/Atresie); 

• Größe nimmt mit zunehmendem GA im 3. Trimenon oft ab 



20 Wochen





Zuweisung 22+1 SSW
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CCAM linke Lunge Steiner et al., UiM 2007



Pränatales MRI  23+4 SSW



CCAM Klassifikation
Stocker JT et al., Hum Pathol 1977

Histomorphologie einzelne grosse 
Zysten

viele Zysten          
< 1,2cm

„nicht-zystische“ 
Läsion mit 

Mediastinalshift
Assoziierte 
Anomalien

selten häufig selten

Prognose +/- - ---



CCAM  24+5 SSW

Aszites



§ Gewährleistung der Plazentaperfusion 
während fetaler OP

§ Uterusrelaxation
§„tiefe“ Narkose – keine „Sektio-Narkose“
§Tokolyse Nitro, Atosiban
§ Uterotomie mittels Staplertechnik 

nach intraoperativer sonographischer 
Kontrolle bei VW-Plazenta



§ Entscheidung zu EXIT
§ Keine Spontanatmung
§ Enorm hoher Beatmungsdruck
§ Pulsoximetrie nach O2-Gabe kein Anstieg der Sättigung, 

bleibt bei Werten um 50-60 











Trachea









Cantrell-Pentalogie
Epigastrischer Bauchwanddefekt
Defekt des unteren Sternums
Defekt des diaphragmatischen Perikards
Defekt des vorderen Diaphragmas
Intrakardiale Anomalie

Body Stalk Anomalie
Große komplexe craniale Defekte 
(Encephalocelen)
Gesichtsspalten
Große thorakale und Bauchwanddefekte
Extremitätendefekte

Amnionband



Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed. 
2019 Jul;104(4):F372-7

• US-Detektionsrate 
– der Läsionen insgesamt: 82 %
– Korrekte Diagnose CPAM 75%

• MR-Detektionsrate vergleichbar
– etwas besser in der Diagnose der systemischen 

Gefäßversorgung 



• Evtl. postnataler CT wichtig für Operationsindikationsstellung



Fetale Thoraxprobleme
Zusammenfassung

• Den Thorax bewusst untersuchen !! 
• CDH = schwere Fehlbildung mit hoher Mortalität, besonders wenn

nicht pränatal diagnostiziert. Ultraschall hilft bei prognostischer
Einschätzung
Pränatale Chirurgie = anzubieten

• Echogene und zystische Lungen haben großteils gute Prognose
• Hydrothorax kann unbekannte Atiologie haben, Outcome ist dann

unsicher zu prognostizieren, Behandlung /Shunting bei Persistenz
• Thoraxfehlbildungen im Rahmen von Syndromen und Sequenzen
• 1.Trimesterdiagnostik ! 


