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Erfassung populationsbezogener Daten Uber die Prévalenz der Omphalozele und assozoiier-
ter Fehlbildungen sowie mdglicher Risikofaktoren bei Friih- und Neugeborenen (Lebensalter
<28 Tage) in Deutschland und weiterer klinischer Verlaufsparameter, Ermittlung von Risikofak-
toren fiir das Auftreten einer pulmonalen Hypertonie (PH) sowie deren Behandlung, das Ge-
deihen und die psychomotorische Entwicklung im Alter von 2 Jahren.
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Hintergrund:

GroRe Fehlbildungen wie die Omphalozele treten bei 3-4% bzw. 6-8% aller Neugeborenen auf,
je nach passivem oder aktivem Erfassungssystem [1]. Ungefahr 1/5 ist als schwer und lebens-
bedrohlich anzusehen und 1/4 aller kindlichen Todesfélle stehen in Zusammenhang mit Fehl-
bildungen, so dass die Giite ihrer Behandlung ein entscheidender Punkt ist [1]. Im Unterschied
zur Laparo- oder Gastroschisis liegen bei der Omphalozele neben dem Darm auch andere
Organe, wie Milz, Leber oder inneres Genitale in einem Omphalozelensack und in 40% der
Félle treten assoziierte Fehlbildungen gastrointestinaler, kardialer und chromosomaler Natur
auf[2]. Das respiratorische Versagen und damit vermutlich die pulmonale Hypertension stellen
einen entscheidenden Grund fir die erhdhte Mortalitat dar [3,4]. Diese tritt meist in der ersten
Lebenswoche, z.T. auch deutlich spater auf, daher wird ein Screening in der ersten Lebens-
woche, insbesondere bei Leberbeteiligung und respiratorischer Insuffizienz empfohlen. [3].
Das Management der pulmonalen Hypertension trégt erheblich zur Verbesserung der Prog-
nose bei [5].

Um die Versorgungsqualitat weiter zu verbessern, sind epidemiologische Erhebungen unver-
zichtbar. Es sollen deutschlandweite, flachendeckende Daten bezlglich der Omphalozele und
begleitender Fehlbildungen erhoben werden, weiterhin Risikofaktoren fiir das Auftreten einer
begleitenden pulmonalen Hypertension und deren Behandlung sowie Daten zum Gedeihen
und zur psychomotorischen Entwicklung im Alter von 2 Jahren.

Fragestellungen:

1. Auftreten der Omphalozele bei Frilh- und Neugeborenen in Deutschland (Lebensalter <28
Tage)

2. Erfassung assoziierter organbezogener und chromosomaler Fehlbildungen

3. Erfassen des klinischen Spekirums

4. Auftreten von spezifischen Komplikationen wie pulmonale Hypertension, deren Behand-
lung, Screeningverhalten in Deutschland

5. Gedeihen und psychomotorische Entwicklung im Alter von 2 Jahren

Falldefinition:
Einschluss aller Friih- und Neugeborenen bis einschlieBlich 28. Lebenstag mit Nachweis einer
Omphalozele

Logistik:

Bitte melden Sie alle Patienten mit Omphalozele direkt bei Geburt/Aufnahme (nicht wie sonst
ublich erst nach Ablauf des Berichtsmonats) an die ESPED-Zentrale, von der Sie Unterlagen
fur die Eltern erhalten (inkl. Einwilligungserkl@rung). Erst nachdem die Eltern der Aufnahme in
das Omphalozelen-Register zustimmen (Ausfiillen der Einwilligungserklarung), erhalten Sie
den Klinik-Fragebogen. Lehnen die Eltern die Mitarbeit im Register ab, brauchen Sie keinen
Klinik-Fragebogen ausfiillen. Bitte schicken Sie aber in jedem Falle die Einwilligungserklarung
an die Studienzentrale in Tlbingen zuriick — bei Nichtteilnahme der Eltern ohne Personendaten
(leer). Vielen Dank! Fur Fragen steht Innen die Studienleitung gerne zur Verfiigung.
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