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Vorwort

Liebe Leserinnen und Leser,

die Kindergesundheit stand im Mittelpunkt der 5. Landes-
gesundheitskonferenz im Februar 2011 in Magdeburg.
Erstmals legte das Land einen Kindergesundheitsbericht
vor. Konstatiert wurde: Die meisten Kinder in Sachsen-
Anhalt sind gesund. Zugleich sind aber Gesundheit
und Gesundheitsverhalten stark vom sozialen Status
abhangig.

Fester Bestandteil der Gesundheitsberichterstattung in
Sachsen-Anhalt ist das Fehlbildungsmonitoring. Hier
kénnen wir inzwischen auf einen beispielhaften Daten-
bestand zurlickgreifen, der eine exzellente Grundlage flr
Aktivitaten in der Gesundheitsarbeit darstellt. Gezielte
wissenschaftliche Ursachenforschung kann forciert und
wirksame Pravention intensiviert werden. Dies alles dient
dem Ziel, Risikofaktoren abzubauen sowie gezielte Hilfen
und Beratungen auszubauen.

Der vorliegende Bericht reflektiert nicht allein die Entwick-
lung des Jahres 2010 sondern blickt auf 30 Jahre Fehlbil-
dungserfassung in der Region zuriick. Erinnern wir uns:
Urspringlich wurden Fehlbildungen allein in der Region
Magdeburg erfasst. Sukzessive wurde die Untersu-
chungsregion erweitert. Seit dem Jahr 2000 ist das
gesamte Bundesland in das populationsbezogene Fehl-
bildungsmonitoring einbezogen. Seit 1992 erfolgt im
Rahmen der Mitarbeit in der europadischen Vereinigung
EUROCAT (European Surveillance of Congenital Anoma-
lies) auch eine Auswertung der Daten im europaischen
Vergleich. Darliber hinaus werden die Daten aus Sach-
sen-Anhalt im weltweiten Vergleich der Fehlbildungspra-
valenzen reprasentativ fiir Deutschland insgesamt ver-
wendet.

Die Ergebnisse stimmen zuversichtlich: In den vergange-
nen zehn Jahren hat sich die Sauglingssterblichkeit in
Sachsen-Anhalt deutlich verringert. Und wenn wir davon
ausgehen dirfen, dass die Sauglingssterblichkeit auch
ein wichtiger Indikator fiir die allgemeine Beurteilung der
medizinischen Betreuung von Schwangeren und Neuge-
borenen ist, so haben wir also allen Grund zu Freude und
auch Stolz. Im Vergleich der Bundeslander nimmt Sach-
sen-Anhalt inzwischen eine Spitzenposition ein.

Die Erreichung des 1998 formulierten Gesundheitszieles
~Senkung der Sauglingssterblichkeit auf Bundesniveau®
ist nicht zuletzt auch der kontinuierlichen und qualitativ
hochwertigen Arbeit des Fehlbildungsmonitoring zu ver-
danken. Ich danke an dieser Stelle ausdricklich allen am
Fehlbildungsmonitoring Beteiligten. lhre Arbeit ist
deutschlandweit einmalig. Ich kann Sie nur ermutigen,
lassen Sie nicht nach in Ihrem Engagement - im Interes-
se des Kindeswohls.

Mit freundlichen Griien

Norbert Bischoff
Gesundheitsminister
Sachsen-Anhalt
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1 Erfassungsregion
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2 Geborenenzahlen 2010

* Statistisches Landesamt Sachsen-Anhalt 2011

Die Gesamtzahl der 17.455 Geborenen beinhaltet 17.300 In unserem Jahresbericht beziehen wir uns auf diese
Lebendgeborene, 63 Totgeborene, 67 medizinisch indu- Geborenen aus dem Bundesland Sachsen-Anhalt, wobei
zierte Aborte (alle SSW) sowie 25 Spontanaborte ab der der Wohnort der Mutter wahrend der Schwangerschaft
16. SSW und bildet die Grundlage der jahrlichen Prava- bzw. zum Zeitpunkt der Geburt relevant ist.
lenzberechnungen.




Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt - Jahresbericht 2010

3  Beteiligte Einrichtungen der Region 2010

3.1 Geburtskliniken/Kinderkliniken (sortiert nach Ort)

- Klinikum Aschersleben-Stal3furt GmbH

- Klinikum Bernburg GmbH

- Gesundheitszentrum Bitterfeld/Wolfen gGmbH

- MEDIGREIF Kreiskrankenhaus Burg GmbH

- Stadtisches Klinikum Dessau

- Altmark-Klinikum gGmbH Krankenhaus Gardelegen

- AMEOS Klinikum St. Salvator Halberstadt

- Sana Ohre-Klinikum GmbH Haldensleben

- Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara Halle

- Universitatsklinikum Halle (Saale)

- Krankenhaus Kéthen GmbH

- Kilinik St. Marienstift Magdeburg

- Klinikum Magdeburg gGmbH

- Universitatsklinikum Magdeburg A.6.R.

- Carl-von-Basedow-Klinikum Saalekreis GmbH Merseburg
- Saale-Unstrut Klinikum Naumburg

- MEDIGREIF Bérdekrankenhaus gGmbH Neindorf

- Klinikum Dorothea Christiane Erxleben Quedlinburg GmbH
- Altmark-Klinikum gGmbH Krankenhaus Salzwedel

- Helios Klinik Sangerhausen

- Klinikum Schénebeck GmbH

- Johanniter-Krankenhaus Genthin-Stendal gGmbH

- Asklepios Klinik Weilenfels

- Harz-Klinikum Wernigerode-Blankenburg GmbH

- Evangelisches Krankenhaus Paul Gerhardt Stift Wittenberg
- Georgius-Agricola Klinikum Zeitz

3.2 Einrichtungen pra- und postnataler Diagnostik (sortiert nach or)

- Dipl.-Med. Heweker, Facharztin fur Frauenheilkunde und Geburtshilfe, Bernburg

- Hebamme Grimm, Glindenberg/Magdeburg

- AMEOS Klinikum St. Salvator Halberstadt, Prénatale Ultraschalldiagnostik: CA Dr. Schmidt

- Dres. Perlitz, Fachéarzte fiir Frauenheilkunde und Geburtshilfe, Haldensleben

- PD Dr. Hahmann, Facharzt fir Frauenheilkunde und Geburtshilfe, Halle

- Dr. Meiner, Facharztin fir Humangenetik, Halle

- Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara Halle, Prénatale Ultraschalldiagnostik: CA Dr. Seeger / OA Dr. Seliger
- Dr. Altus, Fachéarztin fiir Humangenetik, Magdeburg

- Dr. Karstedt, Facharzt fur Kinder- und Jugendmedizin, Kinderkardiologie, Magdeburg

- Dr. Karsten, Facharzt fiir Frauenheilkunde und Geburtshilfe, Magdeburg

- Universitatsklinkum Magdeburg A.6.R., Institut fir Humangenetik

- Universitatsklinkum Magdeburg A.6.R., Universitatsfrauenklinik, Pranatale Ultraschalldiagnostik: OA Dr. Gerloff
- Universitatsklinkum Magdeburg A.6.R., Universitatskinderklinik, Screeninglabor

- Dipl.-Med. Fiedler und Giesecke, Fachérzte fiir Orthopadie, Merseburg

- Dr. Schneider, Facharzt fiir Frauenheilkunde und Geburtshilfe, Naumburg

- Altmark-Klinikum gGmbH Krankenhaus Salzwedel, Pranatale Ultraschalldiagnostik: CA Dr. Miller

- Johanniter-Krankenhaus Genthin-Stendal gGmbH, Pranatale Ultraschalldiagnostik: CA Dr. Henschen

3.3 Pathologisch-anatomische Institute/Prosekturen (sortiert nach or

- Stadtisches Klinikum Dessau, Institut fir Pathologie

- Institut fiir Pathologie Dr. Taege und Dr. Bilkenroth, Eisleben

- AMEOS Klinikum St. Salvator Halberstadt, Institut flir Pathologie

- Universitatsklinikum Halle (Saale), Institut fiir Pathologie

- Klinikum Magdeburg gGmbH, Institut flir Pathologie

- Universitatsklinikum Magdeburg A.6.R., Institut flir Pathologie

- Klinikum Dorothea Christiane Erxleben Quedlinburg GmbH, Institut fur Pathologie
- Praxis fur Pathologie, Dr. Liiders, PD Dr. Schultz und Dr. Braxein, Stendal

10
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4  Fehlbildungserfassung in Sachsen-Anhalt

4.1 Allgemeine Informationen

Der vorgelegte Jahresbericht 2010 fasst nicht nur die
Daten zur Haufigkeit angeborener Fehlbildungen fir ein
weiteres Jahr zusammen, sondern wir ergreifen auch die
Gelegenheit, auf 30 Jahre Fehlbildungserfassung in der
Region zuriickzublicken.

Die Schaffung eines regionalen Fehlbildungsregisters
war treibende Kraft, als bereits 1980 eine systematische
Erfassung angeborener Fehlbildungen im Rahmen der
Tatigkeit der Abteilung fir Humangenetik der Medizini-
schen Akademie Magdeburg begonnen wurde. Im Rah-
men der politischen Wende wurde die Erfassungsregion
Uber den damaligen Bezirk Magdeburg hinaus sukzessi-
ve erweitert. Ab dem Jahr 2000 war in das populationsbe-
zogene Fehlbildungsmonitoring das gesamte Bundesland
Sachsen-Anhalt einbezogen.

Seit der 1992 begonnenen Mitarbeit des Fehlbildungs-
registers in der europédischen Vereinigung EUROCAT
(European Surveillance of Congenital Anomalies) erfolgt
auch eine Auswertung der Daten im europaischen Ver-
gleich. Weiter reprasentieren die Daten aus Sachsen-
Anhalt ,Deutschland® im weltweiten Vergleich der Fehlbil-
dungspravalenzen im Rahmen des Clearinghouse for
Birth Defects (ICBDSR).

Mit den bisher erfassten 31 Geburtsjahrgangen seit 1980
wird eine Population von 459.962 Geborenen (berblickt,
insgesamt liegen 46.870 anonyme Datensatze zu Kin-
dern/Feten mit Fehlbildungen und Kontrollkindern vor. Es
zeigt sich eine Fehlbildungsrate von etwa 3,3 % fiir grol3e
Fehlbildungen, die die Lebensfahigkeit beeintrachtigen und
postnatal in der Regel einer Intervention bedirfen.

4.2 Erfassung und Auswertung

Der vorliegende Jahresbericht enthdlt Daten zu Gebore-
nen mit angeborenen Fehlbildungen und Chromosomen-
stdrungen aus dem Bundesland Sachsen-Anhalt, wobei
auf den Wohnort der Mutter wahrend der Schwanger-
schaft bzw. zum Zeitpunkt der Geburt Bezug genommen
wird.

Die Gesamtzahl der ,Geborenen“ beinhaltet

- Lebendgeborene,

- Totgeborene,

- medizinisch induzierte Aborte (alle SSW) sowie

- Spontanaborte ab der 16. SSW

und bildet die Grundlage der jahrlichen Pravalenzberech-
nungen.

Bei der Auswertung der induzierten Aborte wird der
errechnete Geburtstermin zugrunde gelegt, so dass als
Geburtsjahr 2010 gilt, obwohl einige der induzierten Abor-
te bereits Ende 2009 vorgenommen wurden. Dieses Vor-
gehen ist international Ublich. Bei den Spontanaborten
wird demgegeniiber keine Korrektur des Geburtstermins
vorgenommen, die Registrierung erfolgt im tatsachlichen
Monat des stattgefundenen Spontanabortes.

Die Angaben zu Lebend- und Totgeborenen werden jahr-

Wir nahmen in diesem Jahr die gleichbleibende Prava-
lenz der Neuralrohrdefekte zum Anlass im Rahmen einer
Praventionsveranstaltung, gemeinsam mit geburtshilfli-
chen und neurochirurgischen Kollegen, das interdiszipli-
nare Betreuungskonzept bei Spina bifida vorzustellen und
erneut auf die notwendige perikonzeptionelle Folséure-
prophylaxe aufmerksam zu machen.

Wir méchten mit diesem Jahresbericht nicht zuletzt auf
die Bedeutung der kontinuierlichen und qualitativ hoch-
wertigen Fehlbildungserfassung in unserem Bundesland
hinweisen. Dies ist nur durch die seit 1995 bestehende
Férderung und Unterstitzung durch das Ministerium fir
Arbeit und Soziales des Landes Sachsen-Anhalt méglich.
An dieser Stelle mdchten wir uns daflir bedanken und
speziell unseren Ansprechpartnern im Ministerium, Herrn
Dr. Dr. R. Nehring, Frau Dr. H. Willer und Herrn Dr. H.
Gunkel diesen Dank aussprechen. Gleichzeitig wollen wir
uns fur die erfahrene Unterstiitzung, die wir von der Medi-
zinischen Fakultdt der Otto-von-Guericke Universitat, in
persona Frau Dipl.-Wirtsch. V. Ratzel und Herrn Dr. J. L.
Hiilsemann erhalten, bedanken.

Im Jahr 2010 erfolgte ein personeller Wechsel in der Lei-
tung des Registers. Wir méchten Frau Dr. med. Pétzsch
nochmals fiir lhre geleistete Arbeit danken.

Insgesamt kann die hier dokumentierte deutschlandweit
einmalige populationsbezogene Fehlbildungserfassung
nicht ohne die zahlreiche Mitarbeit der Kolleglnnen aus den
Kliniken und ambulanten Einrichtungen Sachsen-Anhalts
gelingen. An dieser Stelle danken wir allen, die durch ihre
Meldungen direkt oder indirekt daran Anteil haben!

lich vom Statistischen Landesamt in Halle zur Verfigung
gestellt.

Alle an das Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt (iber-
mittelten Meldungen werden nach Eingang &rztlich kon-
trolliert und die Diagnosen entsprechend der ICD10
kodiert. Die Angaben zur Medikamenteneinnahme werden
nach dem international empfohlenen ATC-Code erfasst.

Im vorliegenden Bericht wird die Gesamtzahl der Gebore-
nen mit groRen Fehlbildungen sowie die Verteilung des
Vorkommens in kreisfreie Stédte und Landkreisen in den
Kapiteln 7 und 8 dargestellt. Die meisten kleinen Fehlbil-
dungen und Normvarianten, die bei Geborenen diagnosti-
ziert wurden, werden nicht genauer ausgewertet, da diese
Daten nur unvollsténdig erfasst werden. Die Darstellung
der haufigsten Einzeldiagnosen grofRer Fehlbildungen, die
im Jahr 2010 ermittelt wurden, befindet sich im Kapitel 11.

Wie in den Vorjahren haben wir eine gesonderte Auswer-
tung der uns gemeldeten pathologischen prénatalen
Ultraschallbefunde im Kapitel 10 vorgenommen.

In bewahrter Form findet sich in Kapitel 12 die Auswer-
tung der sogenannten Indikatorfehlbildungen. Die lang-

11
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jahrig praktizierte Darstellung der Haufigkeiten des Auf-
tretens der Indikatorfehlbildungen basiert in diesem Jahr
wieder auf dem Vergleich der Pravalenzen des aktuellen
Jahrgangs 2010 mit denen der letzten zwolf Jahre (1998-
2009). Hierbei liegt der Berechnung der Basispravalen-
zen von 1998-2009 eine Gesamt-Geborenenanzahl von
198.477 zugrunde.

Die grafische Darstellung der Jahrespravalenzen erlaubt
das Erkennen von Haufungen und gibt bei Indikatorfehl-
bildungen mit sehr seltenem Auftreten einen guten Uber-
blick. Die genaue Berechnung der Konfidenzgrenzen
beruht auf der Binomialverteilung mit einer 95%igen
Sicherheitswahrscheinlichkeit.

In Kapitel 13 dieses Berichtes werden Daten zu genetisch
bedingten Erkrankungen, Chromosomenaberrationen,
Sequenzen, Assoziationen, Komplexen und Embryopa-
thien erlautert. Kapitel 14 stellt die Analyse der fehl-
bildungsbedingten Abortinduktionen dar.

In Kapitel 16 mochten wir in gewohnter Weise zu einem
“besonderen” Thema Stellung nehmen.

Erstmals haben wir dieses Kapitel in zwei Abschnitte auf-
geteilt. Zum Einen blicken wir zuriick auf die Fehlbil-
dungserfassung in Sachsen-Anhalt seit 1980. Zum Ande-
ren widmen wir uns ausfiihrlich den anorectalen Fehlbil-
dungen.

Wie in den Vorjahren ist das Thema Neugeborenenhdr-
screening ein Bestandteil des Berichtes des Fehlbil-
dungsmonitoring und wird in Kapitel 18 dargestellt.

Im Kapitel 19 liegt in gewohnter Weise der Jahresbericht
des Zentrums flir Neugeborenenscreening in Sachsen-
Anhalt mit Daten zu angeborenen Stoffwechselstérungen
und Endokrinopathien vor.

4.3 Datenqualitat und Vollstandigkeit/Meldeprozedur

Seit drei Jahrzehnten werden im Fehlbildungsmonitoring
Sachsen-Anhalt Daten zu Fehlbildungen von Neugebore-
nen und Feten gesammelt. Zu Beginn der 80er-Jahre lag
die Anzahl der pro Jahr beobachteten Geborenen bei
weniger als 200, seit 1997 wachst die Datenbank pro Jahr
regelmafig um Uber 2.000 Datenséatze an. Zum Berichts-
jahr 2010 erhielten wir Informationen zu 2.313 Geborenen.

Mit inzwischen 2.149 Datenséatzen liegen uns fiir den
Geburtsjahrgang 2009 Daten von 100 Geborenen mehr
als zur Herausgabe des Berichtes vor. Die Daten der
Nachmeldungen, die nicht mehr im Vorjahresbericht
erschienen, sind im diesjahrigen Bericht mit enthalten und
finden flr alle weiteren Auswertungen Verwendung.

Im Fehlbildungsmonitoring gingen 2.538 Meldungen zum
Geburtsjahr 2010 ein. Zu 9 % aller gemeldeten Gebore-
nen erreichten uns Informationen aus zwei oder mehr Ein-
richtungen. Meist konnten dadurch komplexe Diagnosen
genauer beschrieben bzw. bestéatigt und damit zu einer
kontinuierlich hohen Datenqualitat beigetragen werden.

Auch 2010 verzeichneten wir wieder eine Tendenz zur Voll-
standigkeit wichtiger Angaben, wie Geburtsmonat (100 %),
Geburtsgewicht (98,2 %), Alter der Mutter (99,6 %) und
Gestationsalter (99,5 %). Dank der ausgezeichneten Mit-
wirkung und des Einsatzes aller Einsender sind diese
Informationen, wie auch die Angaben zum Geschlecht
(99,1 %) und Landkreis bzw. PLZ (99,9 %) fast vollstandig.

Im Jahr 2010 war es bei nahezu allen Lebend- und Totge-
borenen (99,6 %) durch die Angabe von Gestationsalter
Geburtsgewicht und Geschlecht mdglich zu beurteilen, ob
das Kind normgerecht entwickelt bzw. zu klein und/oder
zu leicht war. Das Gestationsalter, dass uns von 99,7 %
aller Lebend- und Totgeborenen mitgeteilt wurde, ist
besonders fir die Einordnung von Befunden, wie z. B.
beim offenen Foramen ovale oder beim nicht descendier-
ten Hoden, von Bedeutung.

Bei Chromosomenaberrationen ist die Angabe des miit-

terlichen Alters wichtig, da es hierfiir ein bekannter Risi-
kofaktor ist. Unter den wenigen Geborenen, bei denen
das Alter der Mutter nicht angegeben wurde, gab es 2010
keine mit einer Chromosomenstérung.

Die hohe Vollstandigkeit aller Angaben spiegelt nur eine
Seite der Datenqualitat wider: Die Zahl der bei uns einge-
gangenen Meldungen ist ein wichtiger Faktor zur Beurtei-
lung der Qualitat. Der Anteil groRer Fehlbildungen liegt in
Sachsen-Anhalt, wie auch europaweit, bei 3 bis 3,5 %. In
Landkreisen mit Fehlbildungsraten von unter 2 % hinge-
gen ist zu vermuten, dass entweder die Meldung von
Fehlbildungen in der entsprechenden Klinik nicht geni-
gend etabliert ist oder die im Landkreis wohnenden Miit-
ter ihre Kinder nicht in einer Klinik Sachsen-Anhalts ent-
binden.

Viele der Fehlbildungsmeldungen sowie Angaben zu
Kontrollféllen werden auf “griinen Meldebdgen” erfasst,
die wir allen einsendenden Einrichtungen kostenfrei zur
Verfiigung stellen. Bestellungen sind jederzeit per Tele-
fon unter 0391 6714174 bzw. per Mail unter
monz@med.ovgu.de mdglich.

Weiterhin ist es mdglich, Meldungen auf “weillen Melde-
bdgen”, auf denen nur ein Minimaldatensatz erfasst wird,
zu schicken. Eine Zustimmung der Ubermittlung der Fehl-
bildungsmeldung per Unterschrift durch die Kindseltern
ist dabei nicht notwendig.

Die Meldungen erfolgen tiberwiegend per Post auf unse-
ren Meldebégen. In manchen Einrichtungen hat sich eine
Ubermittlung per Fax bewahrt. Unsere Fax-Nummer lau-
tet: 0391 6714176.

Die Mdéglichkeit Daten online zu schicken ist in Vorberei-
tung. Bitte sprechen Sie uns an, falls Sie an dieser Melde-
form interessiert sind.

Wir stehen lhnen jederzeit fiir Rickfragen zum Meldepro-
zedere oder zu allgemeinen Fragestellungen zum Thema
»angeboren Fehlbildungen“ zur Verfligung.
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5  Herkunft der fehlgebildeten Kinder und Feten

5.1 Herkunft (Landkreis) und Geburtsklinik von Kindern und Feten
mit Fehlbildungen

Diese Tabelle zeigt, aus welchen Landkreisen die
Kinder/Feten (Lebendgeborene, Totgeborene, induzierte
Aborte und Spontanaborte, inklusive der Spontanaborte
vor der 16. SSW) mit groRen und kleinen Fehlbildungen
kommen, die dem Fehlbildungsmonitoring Sachsen-

Anhalt gemeldet wurden sowie die dazugehorige Geburts-
klinik. Nicht immer wurde dem Fehlbildungsmonitoring
diese Klinik zur Kenntnis gebracht und nicht alle Fehlbil-
dungen wurden von den Geburtskliniken gemeldet.
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5.2 Eingegangene Daten der meldenden Einrichtungen
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Die Tabelle gibt einen Uberblick iiber die im Jahr 2010
eingegangenen Daten der meldenden Einrichtungen (ins-
gesamt 2.538 Meldungen).

Wenn es nicht explizit angegeben ist, stammen die Daten
aus den Geburts- und/oder Kinderkliniken der jeweils
genannten Kilinik.

Es ist moglich, dass Informationen zu einem Kind aus
unterschiedlichen Institutionen gemeldet wurden. Aufgrund
von Mehrfachmeldungen entspricht die Gesamtzahl der
Meldungen nicht der Anzahl der Kinder/Feten.

6 Geschlechtsverhaltnis

Geschlechtsverhéltnis bei allen Lebend- und Totgebore-
nen in Sachsen-Anhalt nach Angaben des Statistischen
Landesamtes Halle

Geschlechtsverhéltnis m : w = 1,04

Fir das Jahr 2010 wurden vom Statistischen Landesamt
Halle insgesamt 17.363 Lebend- und Totgeborene
registriert. Es wurden 17.300 Kinder lebend und 63 tot
geboren. Somit ist die Gesamtzahl der Geborenen in
Sachsen-Anhalt gegeniiber dem Vorjahr (17.213 Gebore-
ne) um 0,9 % angestiegen.

Das Geschlechtsverhéltnis aller Lebend- und Totgebore-
nen zeigt mit 1,04 erneut eine leichte Androtropie (2009:
1,07; 2008:1,05).

Wie in den Vorjahren lasst sich mit 1,25 auch eine Andro-
tropie bei den Geborenen mit groRen Fehlbildungen
beobachten (2009: 1,28; 2008:1,38).

Bei den Pranatalbefunden wurden die Kinder/Feten nach
dem Vorliegen von Fehlbildungen zum Geburtszeitpunkt
eingeordnet. So ist es moglich, dass zwar ein auffalliger
Pranatalbefund Gbermittelt wurde, dieser sich jedoch nicht
bestatigte. Diese Kinder/Feten dienen als Kontrollfalle, die
hier nicht extra ausgewiesen sind.

Hinweis: Aborte aus medizinischer Indikation werden dem
(Geburts-)Jahr zugeordnet, in dem die 40. SSW erreicht
worden wére.

Geschlechtsverhéltnis bei allen Geborenen mit grofRen
Fehlbildungen (inklusive Aborte)

Geschlechtsverhéltnis m : w = 1,25

Geschlechtsverhaltnis bei allen Geborenen mit aus-
schlieBlich kleinen Fehlbildungen und Anomalien

Geschlechtsverhaltnis m: w = 1,18
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7

Schwangerschaftsausgange bei Geborenen mit gro3en
Fehlbildungen (N=580)

Lebendgeborene 507 87,4
davon:
Lebendgeborene 3) (0,5)
bis zum 7. Lebenstag verstorben
davon:
Lebendgeborene (8) (1,4)

nach dem 7. Lebenstag verstorben

induzierte Aborte 62 10,7
gesamt 580 100
1.9
2010 85,9

1,7
2007-2009 85,2

1,7
2004-2006 86,5

1,5
2001-2003 83,8

2,8
1998-2000 84,9

2,6
1995-1997 32,8

3,4
1992-1994 90,5
1989-1991 75,6 [ (WA
1986-1988 67,8 | 141 ]
1983-1985 6/,3 | 209
1980-1982 68,7 | 228

0% 20% 40% 60% 80% 100%
Winduzierte Aborte £ Spontanabort l Totgeborene O Lebendgeborene O verstorbene Lebendgeborene

Abb. 1: Schwangerschaftsausgange bei Geborenen mit grofen Fehlbildungen (Vergleich ab 1980 (gruppiert))

Im Jahr 2010 wurden 580 Geborene mit grofen Fehlbil-
dungen gemeldet. Verglichen mit dem Vorjahr liegt diese
Zahl leicht unter der Vorjahresmeldung (2009: 586 Gebo-
rene). Insgesamt gingen in den Jahren von 1980-2009
Meldungen zu 11.123 Kindern/Feten mit grof3en Fehlbil-
dungen ein.

Der Anteil der Lebendgeborenen lag 2010 mit 87,4 %
ahnlich hoch wie in den Jahren zuvor (2009: 86,5 %;
2008: 85,1 %). In den 80er-Jahren war der Anteil der
Uberlebenden S&uglinge mit groRen Fehlbildungen mit
ca. 70 % deutlich geringer.

In den Geburtsjahrgangen 1980-2010 fallt ein deutlicher
Riickgang der verstorbenen Lebendgeborenen auf. Dies
ist am ehesten auf die verbesserten Mdglichkeiten der
Perinatalmedizin zuriickzufuhren.

Der Anteil der induzierten Aborte stieg im Vergleich zu
den Jahren 1980-1985 (0,9 %) im Zeitraum von 1986-
1997 (9,1%) an und bleibt seitdem auf gleichem Niveau
(1998-2010: 10,4 %; 2010: 10,7 %). Es ist anzunehmen,
dass aufgrund der verbesserten Pranataldiagnostik ver-
mehrt medizinisch induzierte Aborte bei Fehlbildungen
durchgefiihrt werden und in Relation dazu der Anteil der
Spontanaborte und Totgeborenen riicklaufig ist.
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8 Kinder und Feten mit groRen Fehlbildungen in den
Landkreisen und kreisfreien Stadten (N=580)

Magdeburg (120)

]5,8

Borde (63)

14,8

Salzlandkreis (64)

Stendal (40)

14,3

Altmarkkreis Salzwedel (27)

Jerichower Land (25)

Halle (73)

Harz (48)

Dessau-RoRlau (12) 12,0

Anhalt-Bitterfeld (21) 11,7

Mansfeld-Stidharz (16) ]1,6

Wittenberg (9) [ 1,0

Burgenlandkreis (30) 12,3
Saalekreis (30) 12,1

0,0 1,0 2,0

O Haufigkeit in %

Abb. 2: Grof3e Fehlbildungen bei Kindern/Feten in den Landkreisen und kreisfreien Stadten in Sachsen-Anhalt (absolute

und prozentuale Angabe)

kreisfreie Stadte:
Dessau-RoRlau, Halle und 205 4,20
Magdeburg

Landkreise insgesamt
(einschlieBlich unbekannt)

In Sachsen-Anhalt lag die Rate der Kinder und Feten mit
groRen Fehlbildungen im Jahr 2010 bei 3,32 % (580
Geborene). Dieser Wert liegt leicht unter dem des Vorjah-
res (2009: 586 Geborene, 3,39 %) und dem des Konfi-
denzintervalls.

375 2,98

Im Vergleich der kreisfreien Stadte Magdeburg, Halle und
Dessau-Rof3lau mit den Landkreisen zeigt sich auch
in 2010 haufigeres Auftreten von grof3en Fehlbildungen in
den kreisfreien Stadten (4,20 %) gegeniiber den Land-
kreisen (2,98 %).

Bei regionaler Betrachtung der Landkreise ist der Anteil
an gemeldeten grofRen Fehlbildungen aus der Borde mit
4,78 % am grofdten und wird gefolgt vom Salzlandkreis
mit 4,42 %. Im Jerichower Land wurde die hohe Fehl-

4,20 - 4,56

3,14 3,05-3,23
3,44 3,36 - 3,52

bildungsrate des vergangenen Jahres (2009: 5,28 %)
nicht wieder erreicht und liegt aktuell bei 3,67 %. Trotz
etwa gleichbleibender Geburtenanzahlen wurden aus den
Landkreisen Anhalt-Bitterfeld mit 1,68 % (2009: 3,36 %;
2008: 3,07 %) und Mansfeld-Sidharz mit 1,57 % (2009:
2,63 %; 2008: 3,32 %) weniger Kinder/Feten mit groRen
Fehlbildungen gemeldet. Die niedrigste Fehlbildungsrate
war, wie in den Jahren zuvor, im Landkreis Wittenberg
(2009: 1,31 %; 2008: 1,22 %) zu verzeichnen.

Die kreisfreien Stadte zeigten wie im Jahr 2009 eine
gleichbleibende Rangfolge Uber gemeldete Haufigkeiten
von groRen Fehlbildungen. Magdeburg rangiert an der
Spitze mit 5,8 % (2009: 5,2 %), Halle folgt mit 3,3 %
(2009: 3,3 %) und Dessau-RoRlau mit 2,0 % (2009: 1,2 %).
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9  Kinder und Feten mit multiplen congenitalen Anomalien
(MCA) in den Landkreisen und kreisfreien Stadten (N=230)

kreisfreie Stadte:

Dessau-Roflau, Halle und 80 1,64
Magdeburg

Landkreise insgesamt 150 1,19

Im Jahr 2010 wurden von den 580 Geborenen mit grof3en
Fehlbildungen 230 Geborene mit multiplen congenitalen
Anomalien (MCA), d. h. mindestens zwei gro3en angebo-
renen Fehlbildungen, gemeldet. Das entspricht einem
Anteil von 39,7 % der Geborenen mit gro3en Fehlbildung-
en und ist ungefédhr mit dem durchschnittlichen Anteil der
MCA in den zurlckliegenden Jahren vergleichbar.

Betrachtet man alle in Sachsen-Anhalt Geborenen betragt
der Anteil der Kinder und Feten mit MCA 1,32 % und liegt
damit unterhalb des Konfidenzintervalls der Jahre 1998-
2009 (1,38-1,48).

Im Jahr 2010 liegt der Anteil der MCA aus den kreisfreien
Stadten mit 1,64 % Uber dem Anteil aus den Landkreisen
mit 1,19 %. Dieser Unterschied zwischen den kreisfreien
Stadten und Landkreisen bestand bereits und hat sich
erneut verstarkt (2008: kreisfreie Stadte 1,63 %, Landkreise
1,46 %; 20009: kreisfreie Stadte 1,60 %, Landkreise 1,42 %).

- 1,65 1,54 -1,76

1,36 1,30 - 1,42

1,38-1,48

In den kreisfreien Stadten liegt der Anteil der MCA im
Konfidenzintervall der Vorjahre und in den Landkreisen
unterhalb des Intervalls.

Im Vergleich der einzelnen Regionen Sachsen-Anhalts
wird ein Anstieg der MCA in Stendal von 1,4 % im Vorjahr
auf 1,9 % deutlich, somit wurden aus Stendal am zweit-
haufigsten MCA gemeldet. Am haufigsten kamen Gebore-
ne mit MCA, wie in den Vorjahren, aus Magdeburg mit
2,0 %. Im Jahr 2009 wurden jedoch aus dem Jerichower
Land bei 2,6 % aller Geborenen MCA gemeldet. Ahnliche
Ergebnisse zeigten sich bereits bei der Auswertung der
grof3en Fehlbildungen abhangig vom Landkreis oder der
kreisfreien Stadt (Kapitel 8).

Aus dem Landkreis Mansfeld-Stdharz wurden mit 0,5 %
am wenigsten MCA gemeldet, dies war im Vorjahr nicht
zu beobachten (2009: 1,6 %). Ebenfalls wenige Meldung-
en von MCA gingen aus Wittenberg und dem Saalekreis
ein.

Magdeburg (41)

Stendal (18)

Bérde (22)

Altmarkkreis Salzwedel (12)

Halle (32)

11,5

Salzlandkreis (21)

11,4

Harz (22)

Burgenlandkreis (16)

Dessau-RoBlau (7)

11,1

Jerichower Land (7)

11,0

Anhalt-Bitterfeld (11)

10,9

Saalekreis (10) ]0,7

Wittenberg (6) ]0,7
Mansfeld-Studharz (5) 1 0,5

0,0 0,5

1,0 1,5 2,0 2,5

O Haufigkeit in %

Abb. 3: Multiple congenitale Anomalien (MCA) bei Kindern/Feten in den Landkreisen und kreisfreien Stadten in Sachsen-

Anhalt (absolute und prozentuale Angabe)
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3,0
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Abb. 4: Schwangerschaftsausgénge bei Geborenen mit multiplen congenitalen Anomalien (MCA)

(Vergleich ab 1980 (gruppiert))

Mit der grafischen Darstellung der Schwangerschaftsaus-
gange von Geborenen mit MCA werden im diesjahrigen
Bericht interessante Tendenzen der letzten drei Jahr-
zehnte veranschaulicht.

Das Diagramm zeigt, dass die 230 Lebendgeborenen des
Jahres 2010 einem Anteil von 75,6 % entsprechen, ver-
storben sind davon 3 %. Der Anteil aller Lebendgebore-
nen stimmt etwa mit dem durchschnittlichen Anteil seit
1980 (75,0 %) Uberein. Aber der Anteil der Sauglinge, die
verstarben, lag Anfang der 80er-Jahre noch bei etwas
unter 40 % aller Geborenen mit MCA. Er reduzierte sich
bis 1989 auf etwa 20 %. 1992 lag der Anteil erstmals
unter 10 % und verringerte sich im Laufe der 90er-Jahre
weiter. Seit dem Jahr 2001 liegt der Anteil der Kinder mit

MCA, die im ersten Lebensjahr verstarben, immer unter
5 %, im Jahr 2010 lag er bei 3,0 %. Auch hier wird, wie bei
den Geborenen mit grolRen Fehlbildungen (Kapitel 7),
diese positive Entwicklung auf den Fortschritt der Perina-
talmedizin zurickzuflihren sein.

Ende der 80er-Jahre begann die prénatale Diagnostik
und etablierte sich in den 90er-Jahren. Aus dem Dia-
gramm ist zu erkennen, dass bei Feten mit MCA-Fehlbil-
dungen im gleichen Zeitraum sowohl der Anteil von Spon-
tanaborten und Totgeborenen abnahm als auch der Anteil
an medizinisch induzierten Aborten zunahm. Letzterer
blieb seit Ende der 90er-Jahre annahernd gleich hoch.
Auch der Anteil der Totgeborenen liegt 2010 mit 1,3 % im
Durchschnitt der letzen Jahre.
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10 Pranatale Sonografiebefunde

Das Fehlbildungsmonitoring bekam Informationen zur
prénatalen Sonografie von 1.629 Kindern/Feten des
Geburtsjahrganges 2010 zugesandt. Dabei wurden Soft-
marker, definierte Fehlbildungen und unauffallige Befun-
de angegeben.

359-mal wurde ein pathologischer Befund gesehen. In
nur 22 Fallen (6,1 %) ist nicht bekannt, wie die Schwan-
gerschaft ausging und ob postnatal Fehlbildungen vor-
lagen.

Bei 233 Kindern/Feten wurden Softmarker gefunden. 204
Kinder/Feten wiesen einen Softmarker, 24 zwei Softmar-
ker und finf Geborene jeweils drei Softmarker auf.

Wie auch im letzten Jahr, wurde 2010 der Softmarker
Pyelektasie am haufigsten diagnostiziert (50 Falle),
gefolgt von den white spots (40 Falle) und der singularen
Nabelschnurarterie (38 Félle). Von den 233 Kindern/
Feten mit Softmarker hatten 123 mindestens einen der
drei am haufigsten registrierten Softmarker.

Folgende Softmarker wurden gemeldet:
(Mehrfachnennungen méglich)

Pyelektasie 50
T T
singulére Nabelschnurarterie 38
sapeizic tee s e () | ]
Plexus choroideus Zysten 14
N
Polyhydramnion 9
EEEEEE N B
Hydrops fetalis 7

grenzwertige Erweiterung der 5
Hirnventrikel

Verkiirzung der R6hrenknochen 4

Im Bundesland Sachsen-Anhalt besteht keine vollstandi-
ge Erfassung von pranatalen Ultraschallbefunden. Die
Befunde stammen Uberwiegend von Gynakologen, die
eine Feindiagnostik im 2. Trimenon durchfiihren. Mit
Sicherheit existieren von Kindern, die gesund geboren
wurden, weitere pranatale Nachweise von Softmarkern,
die uns nicht gemeldet wurden.

Softmarkerbefunde bei Kindern/Feten mit ausgewéahlten
Chromosomenstérungen:

2010 wurden insgesamt 33 Geborene mit Down-Syndrom
gemeldet. In 19 Fallen ist uns der pranatale Ultraschallbe-
fund bekannt. Dabei wurde bei zwei Lebendgeborenen
kein pathologischer Ultraschallbefund erhoben.

Bei den 17 Geborenen, von denen uns ein pathologischer

Befund vorliegt, wurden folgende Softmarker festgestellt:

- 1 x Nackenddem, Pyelektasie und white spots

- 1 x Pyelektasie und white spots

- 2 x Pyelektasie

- 1 x white spots

- 6 x vergroRRerte Nackentransparenz

- 1 x hypoplastisches Nasenbein und Verkiirzung der
Réhrenknochen

- 1 x hypoplastisches Nasenbein

Zweimal wurde nur allgemein die Verdachtsdiagnose

Down-Syndrom angegeben. AuRer den Softmarkern wur-

den in finf Fallen Herzfehler festgestellt. Weitere schwe-

re Begleitfehlbildungen waren einmal ein Hydrocephalus

und einmal eine cerebrale Zyste.

Zu neun der zehn uns gemeldeten Geborenen mit der

Diagnose Edwards-Syndrom sind uns pranatale Ultra-

schallbefunde tibermittelt worden. Bei dem einen Lebend-

geborenen wurde beim prénatalen Ultraschall kein patho-

logischer Befund erhoben. Einmal wurde allgemein die

Verdachtsdiagnose Edwards-Syndrom gestellt. Zu den

anderen sieben induzierten Aborten liegen uns folgende

Angaben zu Softmarkern vor:

- 1 x echogener Darm und vergrofierte Nackentranspa-
renz

- 1 x Hydrops fetalis

- 1 x Nackenédem

- 2 x singulare Nabelschnurarterie

- 1 x Plexus choroideus Zysten

- 1 x kein Softmarker (Halszysten)

Bei vier dieser Feten wurden aufler den aufgeflihrten

Softmarkern Herzfehlbildungen und andere schwere

Fehlbildungen, wie Omphalocele (2 x), Holoprosencepha-

lie, Schadel- und Extremitdtenfehlbildungen und Hals-

zysten diagnostiziert.

Bei dem im Jahr 2010 gemeldeten Feten mit Patau-Syn-
drom wurde der pranataldiagnostische Ultraschallbefund
Hydrops fetalis gestellt.

Von den drei Geborenen mit Turner-Syndrom liegt uns
nur in einem Fall ein pranataler Ultraschallbefund vor. Ein
Softmarker (vergroRerte Nackentransparenz) und ein
singulérer Ventrikel wurden erkannt.

Bei den beiden induzierten Aborten mit Pallister-Killian
Syndrom und Triploidie wurden jeweils neben drei Soft-
markern Fehlbildungen des Herzens diagnostiziert. Der
Fet mit Pallister-Killian Syndrom wies eine Verkiirzung
der oberen Extremitaten, white spots und eine singulére
Arteria umbilicalis auf. Bei dem Fet mit Triploidie wurde
ein Oligohydramnion, eine vergroRerte Nackentranspa-
renz und eine singulare Arteria umbilicalis festgestellt.
Zum Lebendgeborenen mit Klinefelter-Syndrom wurde
uns als pranataler Ultraschallbefund nur diese Verdachts-
diagnose, die mit Hilfe der Amniozentese bestatigt wurde,
mitgeteilt.

Beim Lebendgeborenen mit Katzenschrei-Syndrom war
im pranatalen Ultraschall kein pathologischer Befund
erhoben worden.

2010 erhielten wir zu weiteren sieben Geborenen mit
Chromosomenstérung keine Informationen zu pranatalen
Ultraschalluntersuchungen.
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In der obigen Tabelle sind die Indikatorfehlbildungen auf-
gelistet, die bei den Geborenen des Jahres 2010 préana-
tal-sonografisch gesehen wurden.

Von 359 zur Verfligung stehenden pathologischen Befun-
den wurde 83-mal (bei 80 Geborenen) im pranatalen
Ultraschall eine Indikatorfehlbildung gefunden. Zu 64
dieser Diagnosen, das entspricht 77,1 %, wurde eine
postnatale Bestatigung des Befundes gemeldet. Fir nur
sechs Verdachtsdiagnosen erfuhren wir nicht, ob sie sich
postnatal bestatigten. In 13 Féllen (15,7 %) wurde der
pranatale Sonografiebefund nicht bestéatigt. Oftmals lagen
jedoch postnatal schwere Fehlbildungen, meist im glei-
chen Organsystem, vor.

Am haufigsten (14-mal) wurden pranatal Zystennieren
erkannt, die sich alle postnatal bestatigten. Weiterhin
stimmten die pranatal diagnostizierten Indikatorfehlbil-
dungen Anencephalie, Zwerchfellhernie, Encephalocele,
Aorten-isthmusstenose und Diinndarmatresie- und steno-
se vollstdndig mit dem postnatal angegebenen Befund
Uiberein.

Die 2010 am zweithaufigsten (12-mal) pranatal-sonogra-
fisch beobachtete Indikatorfehlbildung, die Lippen- und
Lippen-Kiefer-Gaumenspalte, wurde 10-mal auch postna-
tal gesehen. Bei einem induzierten Abort wurden nach der
Obduktion Fehlbildungen der Schadel- und Gesichts-
schadelknochen angegeben und einmal ist uns auler
dem pranatalen Befund nichts bekannt.

Der Hydrocephalus, der neunmal pranatal gesehen wurde,

wurde viermal bestétigt. Zweimal wurde postnatal eine
Balkenagenesie und andere Gehirnfehlbildungen ange-
geben. Einmal bestatigte sich der Pranatalbefund nicht.

Ein in der 13. SSW gestellter Verdacht auf eine Holopros-
encephalie bestatigte sich schon etwa in der 22. SSW
nicht mehr. Das Kind kam lebend zur Welt.

Weitere nicht bestatigte pranatal diagnostizierte Indikator-
fehlbildungen waren in diesem Jahr: eine Gastroschisis
(Lebendgeborenes der 41. SSW), eine Oesophagus-
stenose (Lebendgeborenes der 33. SSW) und eine Spina
bifida (Lebendgeborenes mit Analatresie mit perinealer
Fistel).

Bei drei induzierten Aborten, einem mit Down- und zwei
mit Edwards-Syndrom, erhielten wir zwar die Mitteilung
des Syndroms, jedoch keinen postnatalen Befund der
pranatal aufgefallenen Indikatorfehlbildungen (Hydroce-
phalus, Omphalocele und Linksherzhypoplasie). Ungesi-
cherte Diagnosen kénnen jedoch nicht mit in den Bericht
einflieRen.

Der Anteil der Pranatalmeldungen, bei denen wir keine
nachgeburtliche Information erhielten, ist im Vergleich zu
den Vorjahren dank lhrer engagierten Mitarbeit deutlich
gesunken. Wir sind weiterhin sehr an der detaillierten
Ubermittlung prénataler Befunde, als auch dem weiteren
Schwangerschaftsverlauf/-ausgang und den postnatalen
Befunden interessiert. Eine fundierte Auswertung pra-
und postnataler Befunde ist gerade bei zunehmender
Pranataldiagnostik bedeutsam.
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11 Organsystembeteiligung bei Kindern und Feten mit

grofRen Fehlbildungen

] 36,4

Herz-Kreislauf (211)

]18,8

Muskel/Skelett (109)

] 16,2

Niere/HAS (94)

Verdauungstrakt (34) 2159
Ohr (31) [005.3
Gesichtsspalten (31) 15,3
Genitale (23) 14,0
Atmungssystem (23) 14,0
Auge (12) 12,1
Endocrinium (7) 11,2
Hernien (6) [11,0

Gal/Leb/Milz/Pa (6) []1,0
Gesicht/Hals (5) [£10,9

Haut-u.Anhang (3) [0,5

ZNS (74) 112,8

0,0 5,0 10,0 15,0

O Haufigkeit in %

20,0 25,0 30,0 35,0 40,0

Abb. 5: Organsystembeteiligung bei Kindern/Feten mit grof3en Fehlbildungen (absolute und prozentuale Angabe)

In diesem Kapitel werden die Diagnosen von 580
Geborenen betrachtet, die eine oder auch mehrere grol3e
Fehlbildungen aufweisen. Es erfolgte eine Einordnung
der Fehlbildungen nach Organsystemen, wobei bei einem
Kind bzw. Feten auch verschiedene Organsysteme
betroffen sein kénnen. Geborene mit einer MCA-Fehl-
bildung und ohne Angaben zu den genauen Fehlbildung-
en werden im Diagramm nicht dargestellt.

Fehlbildungen des Herz-Kreislaufsystems traten im Jahr
2010 mit 211 Betroffenen erwartungsgemafl am haufig-
sten auf. Dies entspricht einem Anteil von 36,4 %, der
etwas unter dem der Vorjahre (2009: 40,6 %; 2008:
40,8 %) liegt.

Gleichbleibend haufig waren grofe Fehlbildungen des

Muskel- und Skelettsystems mit 18,8 %. (2009: 18,4 %)
zu verzeichnen. Fehlbildungen der Niere und des Harn-
traktes wurden 2010 bei 16,2 % aller gemeldeten Gebo-
renen mit groRen Fehlbildungen gefunden, der Anteil der
Fehlbildungen dieses Organsystems stieg in den letzten
Jahren an (2009: 13,8 %; 2008 12,2 %).

Fehlbildungen des ZNS rangierten mit leicht gestiegenem
Anteil bei 12,8 % (2009: 11,1 %) weiter unter den haufig-
sten Fehlbildungen.

Fehlbildungen der Augen sind selten zu beobachten.
2010 haben die gemeldeten Fehlbildungen der Augen
zugenommen (2,1 %). lhr Anteil liegt Uber dem Durch-
schnitt der letzten zehn Jahre (1,6 %). Ahnlich haufig
waren diese zuletzt im Jahr 2005 (2,6 %).
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Die haufigsten Einzeldiagnosen 2010 (nur groRe Fehlbildungen)

*2007-2009 (ab 2007 Datenabgleich Neugeborenenhdérscreening-Tracking)
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Die Pravalenzangaben fiir die im Jahr 2010 am haufig-
sten in Sachsen-Anhalt registrierten Einzelfehlbildungen,
dargestellt in der Tabelle auf der vorangegangenen Seite,
basieren auf 17.455 Geborenen des Jahres 2010 und
176.635 Geborenen der Jahre 2000-2009.

Die haufigsten Einzeldiagnosen sind auch im Jahr 2010
erwartungsgemaf der Vorhofseptum- und Ventrikelsep-
tumdefekt. Die Pravalenz des Vorhofseptumdefektes
(60,2 pro 10.000 Geborene) liegt unter der des Vorjahres
(66,5 pro 10.000 Geborene). Verglichen mit der Durch-
schnittspravalenz der Jahre 2000-2009 (68,1 pro 10.000
Geborene, Kl: 64,3-72,1) ist der Wert als niedrig einzu-
schatzen. Auch die Pravalenz des Ventrikelseptumdefek-
tes liegt mit 42,4 pro 10.000 Geborene unter der der
letzten Jahre (2008: 50,9 pro 10.000 Geborene; 2009:
48,0 pro 10.000 Geborene), entspricht jedoch der Durch-
schnittspravalenz der Jahre 2000-2009 (44,4 pro 10.000
Geborene, Kl: 41,4-47,6).

An dritter Stelle der haufigsten Fehlbildungen liegen die
obstruktiven Defekte des Nierenbeckens und des Ureters
mit einer Pravalenz von 22,3 pro 10.000 Geborene. Damit
gibt es zu den Vorjahren einen leichten Anstieg (2008:
16,8 pro 10.000 Geborene; 2009: 19,6 pro 10.000 Gebo-
rene).

Die Microcephalie wurde bei 36 Geborenen gemeldet.
Die Pravalenz stieg von 16,8 im Jahr 2009 auf 20,6 pro
10.000 Geborene an. Somit ist die Microcephalie 2010
die vierthaufigste grofe Fehlbildung bei Kindern und
Feten in Sachsen-Anhalt.

Die haufigste Chromosomenaberration, das Down-Syn-
drom, liegt mit 33 gemeldeten Fallen fiir Sachsen-Anhalt
auf Rang fiinf. Dies entspricht einer Pravalenz von 18,9
pro 10.000 Geborene. Uber die letzten Jahre sind
Schwankungen der Pravalenzen zwischen 11,5 pro
10.000 Geborene (2005) und wiederholt hohen Werten,
wie z. B. 19,9 pro 10.000 Geborene (2006), zu beobach-
ten. Verglichen mit der Durchschnittspravalenz der Jahre
2000-2009 (16,3 pro 10.000 Geborene) trat diese Indika-
torfehlbildung 2010 haufig auf.

Am sechsthaufigsten trat die Hiftgelenkssubluxation auf.
Die Pravalenz passt mit 17,2 pro 10.000 Geborene zur
Durchschnittspravalenz der Jahre 2000-2009 (17,3 pro
10.000 Geborene). Uber die Jahre schwanken die Prava-
lenzen jedoch sehr. Dies lasst vermuten, dass das Huft-
ultraschallscreening zur U2 in den Geburtskliniken ver-
schieden gehandhabt wird.

Der offene Ductus arteriosus botalli mit Hdmodynamik
liegt an siebter Stelle. Gemeldet wurden 29 Kinder, dies
entspricht einer Pravalenz von 16,6 pro 10.000 Gebore-
ne. Verglichen mit den Vorjahren ist ein starker Anstieg zu
verzeichnen. Noch nie lag die Pravalenz in diesem
Bereich. Der Durchschnitt der Jahre 2000-2009 liegt bei
5,9 pro 10.000 Geborene.

Die Zunahme konnte mit der Etablierung des Sauerstoff-
sattigungsscreening (Pulsoxymetrie) zur Friiherkennung
von Herz-Kreislauffehlbildungen zusammenhangen.

Ebenfalls auf Rang sieben findet sich der Hoérverlust
durch Schallleitungs- oder Schallempfindungsstérung.
Erst seit 2007 werden Daten durch das flachendeckende
Hdérscreening gesichert. Verglichen mit der Durchschnitts-
pravalenz der Jahre 2007-2009 von 14,4 pro 10.000
Geborene liegt die Pravalenz 2010 mit 16,6 pro 10.000
Geborene nur wenig hoher.

Polydactylien (pra- und postaxial) wurden mit einer Pra-
valenz von 15,5 pro 10.000 Geborene registriert, somit
rangieren diese auf Platz acht. Seit 2000 steigt die Prava-
lenz dieser Fehlbildung an, lber die Jahre 2000-2009
liegt sie bei 11,1 pro 10.000 Geborene (Kl: 9,7-12,7). Die
ICD10-Kodierung Q69 umfasst sowohl postaxiale, als
auch die in Kapitel 12.28 aufgefiihrten praaxialen Poly-
dactylien. Knapp 40 % aller Geborenen mit Polydactylie
hatten eine praaxiale Form.

Auf dem neunten Platz findet sich fiir 2010 die Lippen-
Kiefer-Gaumenspalte mit 21 gemeldeten Kindern/Feten.
Die Pravalenz von 12,0 pro 10.000 Geborene liegt im
Bereich der Durchschnittspravalenz (2000-2009: 11,2 pro
10.000 Geborene).

Zum Pes equinovarus congenitus (Klumpfuf3) gingen Mel-
dungen zu 20 Kindern/Feten, d. h. nur etwa zwei Drittel
der zu erwartenden Anzahl, ein. Mit einer Pravalenz von
11,5 pro 10.000 Geborene liegt diese Fehlbildung deut-
lich unter der Vorjahrespravlenz (19,6 pro 10.000 Gebo-
rene). So wenige Klumpfulfehlbildungen wie 2010 wur-
den seit 2000 nicht dokumentiert (2000-2009: 19,5 pro
10.000 Geborene, Kl: 17,5-21,6).

16 Kinder/Feten mit Atresie und Stenose des Ureters wur-
den 2010 gemeldet. Das entspricht einer Jahrespravalenz
von 9,2 pro 10.000 Geborene. Dabei waren in einem Fall
beide Ureteren betroffen. In der Haufigkeitsrangfolge liegt
die Fehlbildung auf Rang elf. Zuletzt gab es eine ahnlich
hohe Pravalenz 2003 mit 9,4 pro 10.000 Geborene. Die
Durchschnittspravalenz von 2000-2009 ist mit 6,6 pro
10.000 Geborene wesentlich niedriger.

Auf dem zwolften Platz der haufigsten Fehlbildungen lie-
gen die Nierendysplasien/Potter |I-Fehlbildungen. Im Ver-
gleich zu 2009 war die Pravalenz mit 8,6 pro 10.000
Geborene zwar gleichbleibend (2009: 8,7 pro 10.000
Geborene), doch ist seit dem Jahr 2000 ein leichter
Anstieg zu erkennen (2000-2009: 5,4 pro 10.000 Gebore-
ne, Kl: 4,4-6,7).

Nach zwei Jahren mit hohen Pravalenzen (2008: 7,5 pro
10.000 Geborene; 2009: 9,0 pro 10.000 Geborene) gab
es 2010 mit drei Lebendgeborenen und drei induzierten
Aborten in Sachsen-Anhalt nur wenige Geborene mit
Spina bifida. Die Pravalenz liegt bei 3,4 pro 10.000 Gebo-
rene. Daher ist sie dieses Jahr nicht tabellarisch mit auf-
gefiihrt. Betrachtet man das Auftreten der Fehlbildung seit
dem Jahr 2000, so findet sich die niedrigste Pravalenz im
Jahr 2005 (2,9 pro 10.000 Geborene).
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12 Indikatorfehlbildungen des International Clearinghouse
for Birth Defects Surveillance and Research (ICBDSR)

12.0 Definitionen

1. Neuralrohrdefekte: Die Neuralrohrdefekte bezeichnen
die gesamte Gruppe neuraler Verschlussstérungen und
setzen sich aus den Entitaten Anencephalie, Spina bifida
und Encephalocele zusammen.

2. Anencephalie: Die Anencephalie beschreibt das par-
tielle Fehlen des Schadeldaches, der bedeckenden Haut
und des Gehirns. Zur Anencephalie zéhlen die Kraniorha-
chischisis, die Iniencephalie und andere Neuralrohrde-
fekte, wie Encephalocele oder die Spina bifida aperta,
sofern sie mit einer Anencephalie kombiniert sind.

Ausgeschlossen ist die Acephalie, d. h. das Fehlen des
Kopfes, wie sie beim Acardius amorphus beobachtet wird.

3. Spina bifida: Die Spina bifida bezeichnet eine Gruppe
von Verschlussdefekten des Spinalkanals, die eine Her-
niation bzw. einen Austritt von Ruckenmark und/oder
Hirnhauten zur Folge haben und durch den unvollstandi-
gen Verschluss der Wirbelsédule entstehen. Dazu geho-
ren die Meningocele, die Meningomyelocele, die Myelo-
cele, die Myelomeningocele und die Rhachischisis.

Die Spina bifida wird ausgeschlossen, wenn sie mit ei-
nem Anencephalus kombiniert ist. Excludiert sind die
Spina bifida occulta und das sacrococcygeale Teratom
ohne dysraphische Stérung.

4. Encephalocele: Als Encephalocele wird eine congeni-
tale Fehlbildung bezeichnet, die durch den Austritt von
Gehirn oder Hirnhauten, hervorgerufen durch einen De-
fekt im knéchernen Schéadel, charakterisiert ist. Félle von
Encephalocelen, bei denen eine Kombination mit einer
Spina bifida vorliegt, werden ausgeschlossen.

5. Microcephalie: Die Microcephalie ist durch einen zu
kleinen occipito-frontalen Schadelumfang (drei bzw. zwei
Standardabweichungen unter der Norm), bezogen auf die
alters- und geschlechtsabhdngige Normalverteilung
gekennzeichnet. Ausgeschlossen wird die Microcephalie,
wenn sie mit einer Anencephalie oder Encephalocele
assoziiert ist.

6. Congenitale Hydrocephalie: Unter der congenitalen
Hydrocephalie wird eine Erweiterung der Hirnventrikel,
nicht assoziiert mit einer priméaren Hirnatrophie eines
Macrocephalus verstanden. Hierzu gehdéren auch der
Hydrocephalus durch angeborene Toxoplasmose sowie
die VATER-Assoziation (VACTERL). Die Diagnose wird
zur Geburt oder bereits pranatal gestellt. Eine Assoziati-
on mit Encephalocele und Spina bifida ist ausgeschlos-
sen.

Auflerdem bleiben die Macrocephalie ohne erweiterte
Hirnventrikel, der Schadel bei mazerierten Feten, die
Hydranencephalie und der postnatal entstandene Hydro-
cephalus ausgeschlossen.

7. Arhinencephalie/Holoprosencephalie: Die Arhin- bzw.
Holoprosencephalie bezeichnet angeborene Fehlbildun-
gen des Gehirns, bei denen eine unvollstdndige Lappung
der Hirnhemisphéren in unterschiedlichem Ausmal vor-
liegt. Die Geruchsnerven kdénnen fehlen. Die Holopros-
encephalie schlief3t die Cyclopie, Cebocephalie, Ethmo-
cephalie und die pramaxillare Agenesie ein.

8. Anophthalmie/Microphthalmie: Anophthalmie bzw.
Microphthalmie bezeichnet das Fehlen oder die offen-
sichtlich zu kleinen Augen. Einige Anhangsgebilde und
die Augenlider kénnen normal ausgebildet sein. Bei der
Microphthalmie ist der Durchmesser der Cornea kleiner
als 10 mm und der anterior-posteriore Durchmesser des
Augapfels kleiner als 20 mm.

9. Anotie/Microtie: Die Anotie bzw. Microtie bezeichnet
congenitale Fehlbildungen, bei denen die Ohrmuschel
oder Teile der Ohrmuschel (mit oder ohne Atresie des
Gehdrganges) fehlen. In der Regel wird eine Unterteilung
in Schweregrade (I-IV) vorgenommen. Die extreme Aus-
pragung (Grad IV) stellt die Anotie (fehlendes Ohr) dar.
Ausgeschlossen werden kleine, normal geformte Ohren,
der verschlossene Gehdrgang bei normaler Ohrmuschel
sowie dysplastische und tief sitzende Ohren.

10. Fallot-Tetralogie: Die Fallot-Tetralogie ist eine Herz-
fehlbildung, die als Kombination von Ventrikelseptumde-
fekt, reitender Aorta, infundibularer Pulmonalstenose und
Hypertrophie des rechten Ventrikels definiert ist. Ausge-
schlossen ist die Fallot-Pentalogie.

11. Transposition der groen Gefale (TGA): Bei der
Transposition der grofRen GefédRe handelt es sich um
einen Fehlbildungskomplex, bei dem die Aorta aus dem
rechten Ventrikel und die Arteria pulmonalis aus dem lin-
ken Ventrikel entspringt. Daneben kénnen weitere Herz-
fehlbildungen bestehen. Das Double outlet right ventricle
(DORYV) z&hlt mit zur TGA.

12. Linksherzhypoplasie-Syndrom: Das Linksherzhy-
poplasie-Syndrom bezeichnet eine komplexe Herzfehl-
bildung, bei der ein hypoplastischer linker Ventrikel mit
einer Aortenklappenatresie und/oder Mitralklappenatre-
sie kombiniert ist. Zusétzlich kdnnen weitere Herzfehlbil-
dungen bestehen.

13. Aortenisthmusstenose: Als Aortenisthmusstenose
wird eine Einengung (Obstruktion) der Aorta descen-
dens, meist am Abgang des Ductus arteriosus Botalli,
bezeichnet.

14. Lippen- und Lippen-Kiefer-Gaumenspalte (LKGS):
Bei Lippen- und Lippen-Kiefer-Gaumenspalten handelt es
sich um teilweise oder komplette Oberlippenspalten mit
oder ohne Spaltbildung des Alveolarkammes und des
harten Gaumens. Ausgeschlossen sind die mediane
Oberlippenspalte und die quere Gesichtsspalte.

15. Gaumenspalte: Gaumenspalten sind Verschlussde-
fekte des harten und/oder weichen Gaumens hinter dem
Foramen incisivum, ohne das Vorhandensein einer Lip-
penspalte. Eingeschlossen sind die submucdse Gau-
menspalte, die Pierre-Robin-Sequenz und das Catel-
Manzke-Syndrom. Ausgeschlossen sind die Gaumen-
spalte mit Lippenspalte, die Gaumenfissur, die Uvula-
spalte, der funktionelle kurze Gaumen und der hohe,
schmale Gaumen.
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16. Choanalatresie: Unter Choanalatresie wird der ange-
borene Verschluss (membrands oder kndchern) der
posterioren Choane bzw. Choanae verstanden. Ausge-
schlossen ist die Choanalstenose.

17. Oesophagusatresie/-stenose/-fistel: Die Oesophagus-
atresie/-stenose/-fistel wird definiert als Fehlen oder
durchgéngige Verengung des Oesophagus mit oder ohne
Trachealfistel. Eingeschlossen sind die oesophago-
tracheale Fistel mit oder ohne Oesophagusatresie oder
-stenose.

18. Diinndarmatresie/-stenose: Die Dinndarmatresie/
-stenose bezeichnet den kompletten oder partiellen Ver-
schluss des Lumens eines Dinndarmsegmentes. Dabei
kann es sich um einen einzelnen Abschnitt oder um mul-
tiple Teile von Jejunum oder lleum handeln. Ausge-
schlossen ist die Duodenalatresie.

19. Anorectale Atresie/Stenose: Die anorectale Atresie
bzw. Stenose wird als fehlende Durchgangigkeit des ano-
rectalen Kanals oder der Grenze zwischen Rectum und
Anus bzw. als Einengung des Analkanals mit oder ohne
Fistelbildung zu benachbarten Organen definiert. Ausge-
schlossen werden die geringgradige Stenose, die keiner
Korrektur bedarf und der ectope Anus.

20. Hoden, nicht descendiert: Nicht descendierte Hoden
bezeichnen das Fehlen von einem oder beiden Hoden im
Scrotum zur Geburt eines Knaben nach normaler Trag-
zeit.

21. Hypospadie: Die Hypospadie stellt eine Offnung der
Urethra an der ventralen Seite des Penis distal vom Sul-
cus dar. Eingeschlossen werden hier die glandulare,
penile, scrotale und perineale Hypospadie. Ausgeschlos-
sen wird das unklare Geschlecht (Intersex oder Pseudo-
hermaphroditismus).

22. Epispadie: Die Epispadie bezeichnet die Offnung der
Harnréhre an der dorsalen Seite des Penis. Ausge-
schlossen wird das Auftreten einer Epispadie bei Bla-
senekstrophie.

23. Indifferentes Geschlecht: Ein unklares Geschlecht
liegt dann vor, wenn das (duf3ere) Geschlecht zur Geburt
des Kindes keine phanotypische Geschlechtszuordnung
zulasst. Dabei kann es sich um echten mannlichen oder
weiblichen Hermaphroditismus oder Pseudohermaphro-
ditismus handeln.

24. Potter-Sequenz: Die Potter-Sequenz ist charakteri-
siert durch das beidseitige, vollstdndige Fehlen der Nie-
ren oder die schwere Dysplasie beider Nieren.

25. Nierenagenesie, einseitig: Die einseitige Nierenage-
nesie ist durch das vollstandige Fehlen einer Niere ge-
kennzeichnet. Ausgeschlossen ist die einseitige Nieren-
dysplasie.

26. Zystennieren: Bei den Zystennieren handelt es sich
um angeborene Fehlbildungen, die durch multiple Zysten
der Nieren, einschlief3lich infantiler polyzystischer Nie-
ren, multizystischer Nieren, anderer Formen von Zysten-
nieren und unspezifischen Zystennieren gekennzeichnet
sind. Ausgeschlossen sind isolierte Nierenzysten.

27. Ekstrophie der Harnblase: Die Blasenekstrophie stellt
eine komplexe Fehlbildung dar, bei der ein Verschluss-
defekt der inferioren Bauchdecke und der Blase vorliegt.
Die Harnblase ist zur ventralen Bauchdecke hin gedffnet
(zwischen Nabel und Symphyse). Haufig ist die Fehl-
bildung mit einer Epispadie oder Fehlbildungen des
Os pubis assoziiert.

28. Polydactylie, praaxial: Bei der praaxialen Polydactylie
sind zusatzliche Finger an der radialen Seite der oberen
Extremitat(en) bzw. Zehen an der fibialen Seite der unte-
ren Extremitat(en) angelegt. Es kdnnen auch obere und
untere Extremitat(en) betroffen sein.

29. Reduktionsfehlbildungen der oberen und der unteren
Extremitét(en): Reduktionsfehlbildungen der Extremita-
ten sind durch das vollstdndige oder teilweise Fehlen
oder der schweren Hypoplasie von Skelettstrukturen der
Extremitaten, einschliellich der Femurhypoplasie, ge-
kennzeichnet. Dazu gehdért auch das Roberts-Syndrom.
Ausgeschlossen sind die milde Hypoplasie mit normaler
Formgebung von Skelettteilen, die Brachydactylie, Fin-
ger- oder Zehenreduktionsdefekte, die mit Syndactylien
kombiniert sind, die generelle Skelettdysplasie und die
Sirenomelie.

30. Zwerchfellherie: Eine Zwerchfellhernie stellt eine
Herniation des Zwerchfells mit Eintritt von Bauchinhalt in
den Thoraxraum dar. Eingeschlossen ist das totale Feh-
len des Zwerchfells. Ausgeschlossen sind die Hiatusher-
nie, die Eventration und die L&hmung des Nervus phre-
nicus.

31. Omphalocele: Die Omphalocele entsteht durch die
Hernienbildung, bei der Bauchanteile durch den Nabel
austreten, die von einer intakten oder unterbrochenen
Membran umgeben sind.

Ausgeschlossen ist die Gastroschisis (Paraumbilicalher-
nie) und die Bauchmuskelaplasie oder -hypoplasie, die
hautumschlossene Umbilicalhernie (skin-covered umbili-
cal hernia).

32. Gastroschisis: Die Gastroschisis stellt eine viscerale
Hernienbildung dar, die durch einen Bauchdeckendefekt
hervorgerufen wird. Die Hernie entsteht lateral an der
intakten Nabelschnur und ist nicht von einer Membran
umschlossen. Ausgeschlossen sind die Aplasie oder
Hypoplasie der Bauchmuskeln, die hautumschlossene
Nabelhernie und die Omphalocele.

33. Prune-belly-Sequenz: Die Prune-belly-Sequenz stellt
einen Fehlbildungskomplex dar, bei der die Bauchmus-
keln unzureichend ausgebildet sind und eine Kombinati-
on mit einer Harntraktverengung oder auch -aufdehnung
besteht. Die Ursache kann eine Verengung der Urethra
oder eine Urethralatresie sein. Die Bauchmuskelhy-
poplasie muss beim betroffenen Feten nicht deutlich sein.
Bei dem Fehlbildungskomplex kénnen nicht descendierte
Hoden, KlumpfiiRe und eine Omphalocele vorhanden
sein.

34. Down-Syndrom (Trisomie 21): Beim Down-Syndrom
handelt es sich um eine bekannte Assoziation kleiner und
groRer Fehlbildungen bzw. Anomalien, dessen Ursache
ein Uberschuss an chromosomalem Material des Chro-
mosoms 21 ist. Die Entitat schlieft das chromosomale
Mosaik und die unbalancierte Translokation des Chromo-
soms 21 ein.
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35. Patau-Syndrom (Trisomie 13): Das Fehlbildungssyn- 36. Edwards-Syndrom (Trisomie 18): Das Edwards-Syn-
drom wird durch ein zusatzliches Chromosom 13 bzw. drom ist ein Fehlbildungssyndrom, dessen Ursache ein
durch eine unbalancierte Translokation oder ein Mosaik zuséatzliches Chromosom 18 ist. Die unbalancierte Trans-
des Chromosoms 13 hervorgerufen. lokation und das Mosaik sind dabei eingeschlossen.
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12.1  Neuralrohrdefekte (Q00./Q01./Q05.)

kreisfreie Stadte:
1 x Dessau-RoRlau 8,2
3 x Halle

Landkreise:

1 x Burgenlandkreis

1 x Harz

1 x Mansfeld-Stidharz 6 4.8 ¢
1 x Saalekreis

1 x Stendal

1 x unbekannt

7,74 - 13,73

9,77 8,34 - 11,42
9,93 8,66 - 11,36
847 1,64  Spain Hospital Network*

17,73 Ukraine**

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene

Mit zehn gemeldeten Neuralrohrdefekten wird der fallen-
de Trend des letzten Jahres fortgesetzt. Die Prévalenz
liegt bei 5,7 pro 10.000 Geborene. Somit liegt sie unter
der Basispravalenz der Jahre 1998-2009.

Innerhalb der letzten zwdlf Jahre Gberwiegt die hohere
Pravalenz in den kreisfreien Stadten im Vergleich zu den
Landkreisen.

Im Vergleich zu anderen EUROCAT-Registern liegen wir
mit der angegebenen Haufigkeit im Mittelfeld.

Wenn man die verdffentlichte gesamteuropéische 10-
Jahrestrend-Analyse (1999-2008) von 21 EUROCAT-
Registern betrachtet, Gberrascht auch dort ein tendenziell
fallender Trend. Dieser bezieht sich in der isolierten
Betrachtung der verschiedenen Entitdten des Neuralrohr-
defektes auf den Anencephalus und die Spina bifida. Die
Encephalocele ergab in der Trendberechnung eine neu-
trale Position.

Bei der Betrachtung der Basispravalenzen fiir 1998-2009
aller EUROCAT-Register mit 8,47 pro 10.000 Geborene
im Vergleich zu Sachsen-Anhalt mit 9,93 pro 10.000
Geborene liegen wir leicht oberhalb der Mittelwerte.

zusatzliche Angaben:

4 x Lebendgeborenes
6 x induzierter Abort

4 x mannlich
4 x weiblich
2 x keine Angabe

4 x isoliert
6 x MCA

Das Geschlechtsverhaltnis der Geborenen mit Neural-
rohrdefekt war ausgegleichen.

Die haufigste Entitat der Neuralrohrdefekte ist auch im
Jahr 2010 die Spina bifida mit sechs Fallen. Encephalo-
cele und Anencephalus waren in jeweils zwei Féllen
nachweisbar.

Es kamen 40 % der Kinder lebend zur Welt, dabei
bestand bei drei Kindern eine Spina bifida und einmal
eine Minimalform einer Encephalocele. Nur in einem Fall
einer Spina bifida liegt uns kein pranataler Befund vor,
sonst war bereits prénatal die Verdachtsdiagnose gestellt
worden. Fir die Neuralrohrdefekte ergibt sich also eine
Lebendgeborenen-Pravalenz in 2010 von 2,3 pro 10.000
Geborene. Diese liegt im Bereich der Basispravalenz der
Lebendgeborenen 1998-2009 mit 2,4 pro 10.000 Gebore-
ne.

Im Vergleich mit den EUROCAT-Registern liegt die Basis-
pravalenz der Lebendgeborenen fiir 1998-2009 mit 2,66
pro 10.000 Geborene ebenfalls in diesem Bereich. Dabei
sind auch Daten der Register aus Landern wie Irland und
Malta enthalten, in denen ein legaler induzierter Abort bei
pranatal diagnostizierter Malformation nicht erfolgt.

Prévalenz/10.000 Geborene
®
°

98 ‘99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10
P | 87 8,7 9,0 | 104 | 84 | 135 | 149 | 52 7,0 74 | 157 | 9,2 6,7
BP| 9.9 9.9 9,9 9,9 9.9 9.9 9,9 9,9 9.9 9.9 9,9 9.9 9.9
Abb. 6:  Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Neuralrohrdefekten in der Erfassungsregion seit 1998
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Abb. 7:  Anteil der Schwangerschaftsausgange bei Neuralrohr-
defekten in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind/Fet
mit einem Neuralrohrdefekt pro 1.746 Geborene
beobachtet.
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12.2  Anencephalie (Q00.)

zusétzliche Angaben:

Die Verdachtsdiagnose Anencephalus war in beiden Fal-
len im pranatalen Ultraschall gestellt worden. Eine autop-
tische Bestatigung liegt in beiden Fallen nicht vor. In
einem Fall ist nicht bekannt, wo der induzierte Abort
erfolgte. In diesem Fall war zuséatzlich ein Hydrops fetalis
pranatal auffallig.

6,0

5,0 1 -

4,0 1

3,0 1

Prévalenz/10.000 Geborene
|
|

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene 2,04

Im Jahr 2010 wurden zwei Geborene mit Anencephalus 7 ” ” ” " "
gemeldet. 00 L1 ” O O " il
Die Prévalenz liegt mit 1,1 pro 10.000 Geborene noch F B T I
immer unter der Basispréavalenz der letzten zwdlf Jahre, BPl 25 | 25 [ 25 | 25 | 25 [ 26 | 25 | 25 | 25 | 25 | 25 [ 25 | 25
die bei 2,5 pro 10.000 Geborene liegt. Der Wert liegt Abb. 8: Entwicklung der Prévalenz/10.000 Geborene bei
damit auch in diesem Jahr unterhalb des Konfidenzinter- Anencephalie in der Erfassungsregion seit 1998
valls.

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine

Als schwerste Auspragung eines Neuralrohrdefektes ist Anencephalie pro 8.728 Geborene beobachtet.
der Anencephalus auch in den Daten der Vergleichs-

register von EUROCAT 1998-2009 die seltenste Entitat
eines Neuralrohrdefektes. Die Daten aus Sachsen-Anhalt
liegen dabei deutlich unter dem Mittelwert der einzelnen
Register, d. h. in den EUROCAT-Daten (volle Mitglieder
und assoziierte Register) wurde in den letzten zwolf Jah-
ren im Mittel eine Anencephalie pro 2.654 Geborene
beobachtet.
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12.3  Spina bifida (Q05.)

4,1 N

kreisfreie Stédte: P

2 x Halle :
Landkreise:

1 x Burgenlandkreis
1 x Harz 4 32 4
1 x Mansfeld-Sudharz

1 x Stendal

6,67 4,54 - 9,41
5,98 4,81-7,35
6,15 5,17 -7,29

1,25 Spain Hospital Network*

= 10,34 Mainz (Germany)**

*/** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

2010 wurden sechs Falle mit Spina bifida gemeldet.
Damit liegt die Pravalenz mit 3,4 pro 10.000 Geborene in
diesem Jahr unter der Basispravalenz der letzten zwolf
Jahre, aber noch im Konfidenzintervall.

Der ansteigende Trend der letzten Jahre setzt sich in den
aktuellen Daten nicht fort.

Die Pravalenz der Lebendgeborenen 2010 liegt mit 1,7
pro 10.000 Lebendgeborene nur leicht unterhalb der
Basispravalenz von 2,0 pro 10.000 Lebendgeborene der
vergangenen zwolf Jahre. Im gesamteuropaischen Ver-
gleich der letzten zwolf Jahre (Pravalenz von 4,59 pro
10.000 Geborene) liegt Sachsen-Anhalt weiter im Mittel-
feld.

Der Vergleich mit den EUROCAT-Registern zeigt, dass
49,6 % der Kinder lebend geboren, d. h. die Basisprava-
lenz der Lebendgeborenen 1998-2009 liegt in den
EUROCAT-Daten bei 2,3 pro 10.000 Lebendgeborene
gegenuber 2,0 pro 10.000 Lebendgeborene in Sachsen-
Anhalt und ist somit anndhernd identisch.

zusétzliche Angaben:

3 x Lebendgeborenes
3 x induzierter Abort

3 x mannlich
3 x weiblich

1 x isoliert
5x MCA

Das Geschlechtsverhéltnis der Kinder/Feten mit Spina
bifida ist ausgeglichen.

Betrachtet man den Schwangerschaftsausgang halten
sich Lebendgeborene und induzierte Aborte die Waage.
In den drei Féllen, in denen die Kinder lebend zur Welt

kamen, war die Fehlbildung in einem Fall (lumbale L&sion
mit Hydrocephalus) nicht prénatal bekannt. Bei den ande-
ren zwei Fallen, einer sakralen Lasion ohne Hydrocepha-
lus und einer lumbalen Lasion mit Hydrocephalus, wurde
die Verdachtsdiagnose bereits pranatal gestellt.

Angaben zur Folsaureprophalxe gibt es nur in zwei
Fallen, wobei keine der Frauen die Folsdureprophalxe
bereits pranatal begonnen hatte.

Die induzierten Aborte erfolgten in der 15., 21. und 23.
SSW. In allen drei Fallen war die autoptische Bestatigung
der pranatalen Verdachtsdiagnose gemeldet worden.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

i{ibergeordnete Syndrome:

- Arnold-Chiari-Malformation mit: Turicephalie

- Arnold-Chiari-Malformation mit: Hydrocephalus und
zweigelappter Lunge rechts

- Arnold-Chiari-Malformation mit: Hydrocephalus, retar-
dierter Huftreife bds., Pes adductus bds.

- Arnold-Chiari-Malformation mit: Hydrocephalus, retar-
dierter Huftreife rechts

- Arnold-Chiari-Malformation mit: unvollstdndig dreige-
lappter Lunge bds.

Pravalenz/10.000 Geborene

98 | 99 | 00 | 01 | 02 | "03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | 09 | ‘10
P |39 |35 | 74 |66 | 45 | 59 |103| 29 | 64 | 40 | 89 | 75 | 34
BP| 6.1 6,1 6,1 61 | 61 6,1 6,1 61 | 61 6,1 6,1 61 | 61

Abb. 9:  Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Spina bifida in der Erfassungsregion seit 1998

100%

60%

Anteil

40% 4

L

98 | '99 | 00 | 01 | 02 | 03 | '04 | 05 | '06 | 07 | 08 | 09 | ‘10
I Totgeborene 0 0 0 0 0 2 0 0 0 0 0 0 0
Oinduzierte Aborte| 3 1 1 1" 6 5 10 2 6 4 1 10 3
B Lebendgeborene| 1 3 3 1 2 3 8 3 5 3 5 3 3

Abb. 10: Anteil der Schwangerschaftsausgange bei Spina bifida
in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Spina
bifida pro 2.909 Geborene beobachtet.
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12.4

Encephalocele (Q01.)

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hdchster Prévalenz/10.000 Geborene

Bei zwei gemeldeten Fallen einer Encephalocele ergibt
sich fiir 2010 eine Pravalenz von 1,1 pro 10.000 Gebore-
ne.

Bei der insgesamt sehr geringen Pravalenz lasst sich
keine sichere Trendberechnung vornehmen.

Betrachtet man die 10-Jahrestrend-Berechnung fiir 1999-
2008, veroffentlicht aus den EUROCAT Daten (Daten aus
21 Registern sind eingeflossen), zeigt sich auch im euro-
paischen Vergleich ein indifferenter Verlauf. Insgesamt
liegt jedoch die Basispravalenz 1998-2009 flur Sachsen-
Anhalt mit 1,7 pro 10.000 Geborene und die aller
EUROCAT-Register mit 1,05 pro 10.000 Geborene im
gleichen Bereich.

zusatzliche Angaben:

In einem Fall erfolgte nach pranataler Verdachtsdiagnose
einer occipitalen Encephalocele der induzierte Abort in
der 18. SSW und wurde autoptisch bestatigt.

Bei dem Lebendgeborenen gibt es keine Angaben zu préa-
natalen Befunden, es handelt sich um eine kleine frontale
Cele.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Nierenagenesie rechts, Hypoplasie der Aorta, Mesen-
terium ileocolicum commune, hypoplastische Gallen-
blase, Kleinhirnhypoplasie, Micropenis, dilatierte Hirn-
ventrikel

50
4,0
304
2,01
(1 N
00 "

"98 | 99 | "00 | 01 | 02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | ‘09 | ‘10

Prévalenz/10.000 Geborene
|

P | 29 | 43 | 00 | 22 | 11 23 [ 23 | 00 | 1,2 | 23 | 22 | 06 | 11
BP| 1.7 17 | 17 17 | 17 17 | 17 17 [ 17 1.7 | 17 17 | 17

Abb. 11: Entwicklung der Préavalenz/10.000 Geborene bei
Encephalocele in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine
Encephalocele pro 8.728 Geborene beobachtet.
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12.5 Microcephalie (Q02.)

22,5 ©

kreisfreie Stadte:
1 x Halle 11 .
10 x Magdeburg

Landkreise:

3 x Altmarkkreis
Salzwedel

3 x Anhalt-Bitterfeld

1 x Burgenlandkreis

6 x Borde

1 x Harz 25

2 x Jerichower Land

1 x Mansfeld-Stidharz

1 x Saalekreis

4 x Salzlandkreis

2 x Stendal

1 x Wittenberg

- 18,55 14,90 - 22,82
- 14,22 12,47 - 16,19
- 15,27 13,67 - 17,04
0,49 Norway*
1,89 14,64 Saxony-Anhalt
(Germany)**

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde bei 36 Kindern/Feten ein Microce-
phalus festgestellt. Ein gemeldeter occipito-frontaler
Kopfumfang unter der 3. Perzentile, bezogen auf das
Gestationsalter, ist dafur die Voraussetzung.

Mit einer Prévalenz von 20,6 pro 10.000 Geborene liegt
dieser Wert leicht (iber dem des Vorjahres und tber dem
Erwartungsbereich.

Verglichen mit den EUROCAT-Daten ist in unserem Regi-
ster, wie in den Jahren zuvor, die hochste Rate zu ver-
zeichnen.

Leider muss eine mégliche uneinheitliche Bemessung der
Kriterien fur einen Microcephalus als Ursache in Erwéa-
gung gezogen werden.

zusétzliche Angaben:

30 x Lebendgeborenes
2 x Lebendgeborenes
nach 7 Tagen verstorben
1 x Spontanabort
1 x induzierter Abort
2 x Totgeborenes

14 x mannlich
22 x weiblich

23 x isoliert
13 x MCA

Im Geschlechtsvergleich uberwiegen die weiblichen Kin-
der/Feten deutlich.

Es liegt bei sechs Fallen (16,7 %) eine chromosomale
Stérung vor und bei weiteren sieben Fallen (19,4 %) min-
destens eine weitere Begleitfehlbildung. In einem Fall war
eine Ventrikulomegalie mit porencephalen Zysten nach-
weisbar.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Edwards-Syndrom mit: Holoprosencephalie, Oberlip-
penspalte bds., VSD, Hypoplasie des Tentoriums, kra-
niofacialer Dysmorphie

- Edwards-Syndrom mit: Omphalocele, Cataract, Pes
equinovarus congenitus bds., kndcherner Syndactylie
der Zehen bds., kraniofacialer Dysmorphie, (iberlap-
penden Fingern

- Down-Syndrom mit: unbalanciertem AV-Kanal, Bra-
chycephalie, kraniofacialer Dysmorphie, Sandalenliik-
ke, Vier-Finger-Furchen, weitem Mamillenabstand

- Down-Syndrom mit: ASD Il, Cataract bds.

- Goltz-Gorlin-Syndrom mit: Omphalocele, Oberlippen-
spalte links, fehlendem Unterschenkel und Ful links,
knécherner Syndactylie und Synphalangie Digit 3 und
4 der rechten Hand, Linsenverlagerung rechts, Irisko-
lobom und Kolobom der Papille bds., Microkornea
links, Doppelanlage beider Nieren, PFO bei Reifgebo-
renem, Mitralklappeninsuffizienz, retardierter Hiiftreife
links

- Hydrocephalus, Porencephalie, Corpus callosum
Agenesie, retardierte Hiiftreife bds.

- Gastroschisis

- Triple X (Karyotyp 47,XXX)

- Fallot-Pentalogie, Lissencephalie, Fehlbildung und
Hypoplasie des Kleinhirns, akzessorische Finger bds.,
dysplastische Ohren, PDA bei Frilhgeborenem

- VSD

- penile Hypospadie

- glanduldre Hypospadie

- akzessorischer Finger links

15,0 1

10,0

501 ” ”
0,0
98 [ 99 | 00 | ‘ot “04 [ 05 [ 06 | 07 [ 08 | 09 [ ‘10
64 | 60

P | 136 | 95 146 | 18,7 | 154 | 23,7 | 299 | 159 | 11,7 | 16,8 | 20,6
BP| 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153 | 153

Abb. 12: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Microcephalie in der Erfassungsregion seit 1998

Prévalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Microce-
phalus pro 485 Geborene beobachtet.
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12.6  Congenitale Hydrocephalie (Q03.)

In sechs Féllen waren Begleitfehlbildungen nachweisbar.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

i{ibergeordnete Syndrome:

- Holoprosencephalie, Aplasie des linken Auges, Spal-
te des harten Gaumens, Agenesie der Nase, Macro-
cephalie

- Holoprosencephalie, Anopthalmus bds., Hexadactylie
5. Finger rechts und 5. Zehen bds., rechte Lunge
unvollstandig dreigelappt, Macrocephalie, kraniofacia-
le Dysmorphie, Beinfehlstellung links

- VATER-Assoziation mit: fehlendem Daumen links,
amniotischer Schnirfurche basal am rechten Dau-
men, VSD, flektierten Handen und FuRen, doppelter
Milz, verschmolzener Niere, Wiegenkufenfiiien,
Macrocephalie

- Microcephalie, Porencephalie, Corpus callosum Age-
nesie, retardierte Hiftreife bds.

- Kleinhirnhypoplasie, Megacisterna cerebellomedularis
(magna), dilatierte Hirnventrikel, Ventrikelasymmetrie

- Corpus callosum Hypoplasie, Synostose der Lambda-
naht, hypoplastischer linker Sinus transversus

12,0

10,0 -

8,0 1

Die Pravalenz von 5,2 pro 10.000 Geborene liegt noch im
Bereich der Basispravalenz der Jahre 1998-2009.

6,0 1

4,0 1

Prévalenz/10.000 Geborene

Im Vergleich der gesamteuropdischen Daten ist die Hau-
figkeit in Sachsen-Anhalt im Mittelfeld einzuordnen. 0 ” " ”

0 98 99 00 01 "02 03 04 05 "06 07 08 09 10
zusatzliche Angaben: e 8 1 T TR i e e AT R

Abb. 13: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
congenitaler Hydrocephalie in der Erfassungsregion
seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein congenita-
ler Hydrocephalus pro 2.182 Geborene beobachtet.

Es besteht eine deutliche Knabenwendigkeit.
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12.7

8,2 T

kreisfreie Stadte:
1 x Halle 4
3 x Magdeburg

Landkreise:
1 x Harz 3 24 1T
2 x Stendal

0,72-3,28
1,13 0,66 - 1,81
1,26 0,82-1,86

0,34 Wielkopolska (Poland)*
3,13 Mainz (Germany)*

*/** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Die Arhinencephalie/Holoprosencephalie wurde 7-mal im
Jahr 2010 gemeldet. Das entspricht einer Privalenz von
4,0 pro 10.000 Geborene.

Im Vergleich zu den Vorjahren ist diese Jahrespravalenz
als hoch einzustufen. Im Jahr 2004 wurde mit 2,9 pro
10.000 Geborene der zweithdchste Wert gesehen.

Die Pravalenz des Jahres 2010 liegt oberhalb der Basis-
pravalenz und oberhalb des Konfidenzintervalls, sowohl
in den kreisfreien Stadten als auch in den Landkreisen.
Besonders hoch ist die Pravalenz, dieser doch insgesamt
seltenen angeborenen Fehlbildung, in den kreisfreien
Stadten mit 8,2 pro 10.000 Geborene.

Auch im Vergleich mit den europdischen Zentren war das
Auftreten der Arhinencephalie/Holoprosencephalie in
unserem Erfassungsgebiet im Jahr 2010 haufig.

zusétzliche Angaben:

1 x Lebendgeborenes
6 x induzierter Abort

3 x méannlich
2 x weiblich
2 x keine Angabe

1 x isoliert
6 x MCA

Arhinencephalie/Holoprosencephalie (Q04.1/Q04.2)

Bei sechs Feten wurde die Schwangerschaft nach Kennt-
nis der Diagnose zwischen der 14. und 23. SSW beendet.
Bei einem Fet lag zusétzlich noch eine Trisomie 18 vor.

Ein Kind kam lebend in der 35. SSW als erster Zwilling zur
Welt. Bei diesem Neugeborenen mit alobulédrer Holopro-
sencephalie mit Hydrocephalus lagen weiterhin eine
Aplasie des Auges, eine Gaumenspalte und eine Nasen-
agenesie vor.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Edwards-Syndrom mit: Microcephalie, Oberlippen-
spalte bds., VSD, Hypoplasie des Tentoriums, kranio-
facialer Dysmorphie

- Aplasie des linken Auges, Hydrocephalus, Spalte des
harten Gaumens, Agenesie der Nase, Macrocephalie

- Anopthalmus bds., Hydrocephalus, Hexadactylie 5.
Finger rechts und 5. Zehen bds., rechte Lunge unvoll-
standig dreigelappt, Macrocephalie, kraniofaciale
Dysmorphie, Beinfehlstellung links

- Agenesie der linken Niere und Nebenniere, hypopla-
stische Lunge, rechts ungelappt, links angedeutete
Fissura horizontalis, Fehlbildung des Gesichtsschéa-
delknochens, abgeflachter Thorax, Hepatomegalie

- hypoplastischer Daumen und Grolzehe links, Pes
equinovarus congenitus links, Kleinhirnhypoplasie,
breite Nasenwurzel, tiefsitzende Ohren

- Lippen-Kiefer-Gaumenspalte bds.
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Abb. 14: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Arhinencephalie/Holoprosencephalie in der Erfas-
sungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
Arhinencephalie/Holoprosencephalie pro 2.494
Geborene beobachtet.
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12.8

kreisfreie Stadte:
1 x Halle 4.1
1 x Magdeburg

Landkreise:

1 x Saalekreis L EE ©

0,83 0,23-2,13
0,23 - 1,05
0,60 0,31-1,06

0,13 Zagreb (Croatia)*

0,99 3,41 Odense (Denmark)**
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*[** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Die drei gemeldeten Falle einer Anophthalmie/Microph-
thalmie liegen mit einer sich ergebenden Prévalenz von
1,7 pro 10.000 Geborene oberhalb der Basispravalenz
der letzten zwolf Jahre. Nur im Jahr 2006 wurde eine dhn-
lich hohe Pravalenz verzeichnet. Bei dieser insgesamt
seltenen Fehlbildung liegt die Haufigkeit nicht mehr im
Konfidenzintervall.

Im Vergleich mit den EUROCAT-Daten ist die diesjahrige
Prévalenzrate im oberen Drittel angesiedelt.

zuséatzliche Angaben:

1 x Lebendgeborenes
2 x induzierter Abort

2 x mannlich
1 x weiblich

3 x MCA

Bei dem Lebendgeborenen handelt es sich um ein Kind
mit Holoprosencephalie.

Anophthalmie/Microphthalmie (Q11.0/Q11.1/Q11.2)

In den Féllen der induzierten Aborte erfolgte die Bestati-
gung der pranatalen Verdachtsfidlle im Rahmen der
Obduktion.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

i{ibergeordnete Syndrome:

- Trisomie 9 mit: Lippen-Kiefer-Gaumenspalte links inkl.
Gaumenspalte rechts, Nierenagenesie links, Corpus
callosum Agenesie, VSD, Agenesie der Arteria pulmo-
nalis, rechtsponierter Aorta ascendens, Malrotation
und Doppelanlage rechte Niere, multizystisch erwei-
tertem Ureter rechts, hypoplastischer Pancreas, unge-
lappter Lunge bds., Abduktion von Fingern und
Adduktion der Daumen, StempelfiiRen, weiten Schéa-
delndhten, Hypoglossie

- Holoprosencephalie, Hydrocephalus, Spalte des har-
ten Gaumens, Agenesie der Nase, Macrocephalie

- Holoprosencephalie, Hydrocephalus, Hexadactylie
5. Finger rechts und 5. Zehen bds., rechte Lunge
unvollstandig dreigelappt, Macrocephalie, kraniofacia-
le Dysmorphie, Beinfehlstellung links

2,0

Prévalenz/10.000 Geborene

A |_| |_| H
98 99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10

P | 00| 00| 00 |05 | 11 12 | 00 12 | 1,8 | 06 | 06 | 00 | 1,7
BP| 06 06 0,6 0,6 0,6 06 0.6 0,6 0.6 0,6 0.6 0,6 0.6

Abb. 15: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Anophthalmie/Microphthalmie in der Erfassungsregion
seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Fall von
Anophthalmie/Microphthalmie pro 5.818 Geborene
beobachtet.
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12.9  Microtie/Anotie (Q16.0/Q17.2)

Bei einem Kind ist eine relevante Hérminderung beidseits
und bei zwei Kindern einseitig gemeldet worden.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Lippen-Kiefer-Gaumenspalte rechts, Gehdrgangsste-
nose bds. mit Schallempfindungsstérung (rechts 70
dB, links 50 dB), Uretermiindungsstenose und DUP
Ill.Grades links, Plagiocephalie, Ptosis rechts, kranio-
faciale Dysmorphie, auriculdres Anhangsel rechts,
Beckenniere rechts

- Atresie des kndchernen Gehdrganges und Schalllei-
tungsschwerhdrigkeit links (60 dB)

- fehlender Gehérgang und Horstoérung rechts

25

2,0 1

Prévalenz/10.000 Geborene

05 1

gemeldet. Daraus ergibt sich mit 2,3 pro 10.000 Gebore-
ne eine Pravalenz oberhalb der Basispravalenz der Jahre

1998-2009, die so zuletzt 2002 zu verzeichnen war. Der R
Wert liegt leicht oberhalb des berechneten Konfidenzin- Ep 13 1 1a | s | wa s 1s | sl a]1a| s is
tervalls. Abb. 16: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei

Microtie/Anotie in der Erfassungsregion seit 1998
Daten zu dieser seltenen Fehlbildung werden im européi-

schen Netzwerk EUROCAT nicht ausgewertet. Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
Microtie/Anotie pro 4.364 Geborene beobachtet.
zusatzliche Angaben:
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12.10 Fallot-Tetralogie (Q21.3)

Alle Kinder kamen lebend zur Welt. Ein Kind verstarb
jedoch innerhalb des ersten Lebensjahres.

Mit 4 : 2 besteht eine Knabenwendigkeit.

Zu den pranatalen Befunden haben wir keine Auskunft.
In nur einem Fall traten nicht kardiale Begleitfehlbildung-
en auf.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Deletion des kurzen Armes des Chromosoms 5 (Kat-
zenschrei-Syndrom) mit: Hufeisenniere, DUP IV.Gra-
des rechts und lll.Grades links, Pes adductus bds.,
Gesichtshamangiom

- ASD
7.0
6,0 B |
[}
5 5,0
g
[
G 40 8 __
(=3
g ~ L
S 30+
N
*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene % 0
ﬁ
Mit sechs gemeldeten Fallen liegt die Pravalenz fir die 09 I‘l
Fallot-Tetralogie mit 3,4 pro 10.000 Geborene genau im oop il L1 L1 L1 L1 L1 11 L1 L1 L] 11 Ll L]
erwarteten Bereich der Basispravalenz der letzten zwolf 520 | 61 | 11| 27 | 34 | 20 | 23 | 64 | 41 | 11| 39 | 35 | 34
Jahre \EP &3 B i) B &3 B BIE] ) 33 33 BI] 33 3.3

Abb. 17 Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Im gesamteuropaischen Vergleich liegt die Pravalenz im Fallot-Tetralogie in der Erfassungsregion seit 1998
Mittelfeld der EUROCAT-Register.

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine

zusétzliche Angaben: Fallot-Tetralogie pro 2.909 Geborene beobachtet.
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12.11 Transposition der groRen Gefalle - TGA (Q20.1/Q20.3)

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Canalis atrioventricularis communis, supravalvulare
Aortenstenose, PDA bei Reifgeborenem (hdmodyna-
misch wirksam), totale Fehleinmiindung der Lungen-
venen, Persistenz der linken Vena cava superior,
Asplenie

10,0

8,0 1 B

6,0 1

4,0

A

98 | 99 | 00 | 01 | "02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | '08 | 09 | ‘10

Prévalenz/10.000 Geborene

P 197 [ 69 [ 58 [ 2256|8240 [ 52 [ 29 | 28 | 45 | 46 | 06
\EP 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50 | 50

Abb. 18: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Die Transposition der groften GefaRe wurde 2010 nur bei Transposition der grolen GeféRe in der Erfassungsre-
einem Lebendgeborenen diagnostiziert. gion seit 1998
Die Pravalenz von 0,6 pro 10.000 Geborene liegt deutlich

*[** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

unter der Basispravalenz von 1998-2009 und auch aulRer- Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Trans-
halb des Konfidenzintervalls. position der groBen Gefdale pro 17.455 Geborene
beobachtet.

Wenn wir in den Vorjahren mit der Prévalenz eher im obe-
ren Bereich der EUROCAT-Register lagen, so ist der
diesjahrige Wert unterhalb der mittleren Haufigkeiten ein-
zuordnen.

zusétzliche Angaben:
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12.12 Linksherzhypoplasie-Syndrom (Q23.4)

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hdchster Prévalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde nur bei einem Kind ein Linksherz-
hypoplasie-Syndrom diagnostiziert.

Daraus ergibt sich eine unter der Basispravalenz liegen-
de Préavalenz fiir 2010 von 0,6 pro 10.000 Geborene.

Die Basispravalenz der Jahre 1998 bis 2009 liegt mit 3,3
pro 10.000 Geborene im Vergleich der EUROCAT-Regi-
ster im Mittelfeld und die Jahrespravalenz 2010 unter-
schreitet sie deutlich. Das Konfidenzintervall wird eben-
falls unterschritten sowie auch die bisher niedrigste Pra-
valenz des Jahres 2003.

zusétzliche Angaben:

Die Verdachtsdiagnose wurde bereits pranatal gestellt
und es die Entbindung erfolgte in einer spezialisierten
Klinik.

6,0

50 1 B —

4,0 1

301
201
1,0 4 |'|

[l
00 1gg Ts0 [ 00 | 01 | 02 [ 03 | ‘04 [ ‘05 | ‘06 | 07 | 08 [ 0 | ‘10

P | 39 | 35 | 58 | 27 | 51 12 [ 23 | 23 | 29 | 23 | 50 | 29 | 06
BP| 33 | 33 | 33 | 33 | 33 | 33 | 33 | 33 | 33 | 33 [ 33 | 33 | 33

Prévalenz/10.000 Geborene

Abb. 19: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Linksherzhypoplasie-Syndrom in der Erfassungs-
region seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
Linksherzhypoplasie-Syndrom pro 17.455 Gebore-
ne beobachtet.
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12.13 Aortenisthmusstenose (Q25.1)

6,1 ©

kreisfreie Stadte: 3
3 x Halle

Landkreise:

1 x Anhalt-Bitterfeld

2 x Borde

1 x Harz 7 5,6 4
1 x Jerichower Land

1 x Mansfeld-Stidharz

1 x Wittenberg

- 479 3,04-7,19

- 4,05 3,10-5.21

- 423 338-524

- 146 0,14 Spain Hospital Network"
’ 4,40 Finland**

*/** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Mit zwolf Kindern/Feten ist die Zahl der Geborenen mit
Aortenisthmusstenose gegeniiber dem Vorjahr wieder
leicht angestiegen. Die Pravalenz liegt mit 5,7 pro 10.000
Geborene nur minimal Gber der Basispravalenz der Jahre
1998 bis 2009.

Im europaweiten Vergleich liegt der diesjahrige Wert wie-
der im oberen Drittel der Pravalenzen in den einzelnen
EUROCAT-Registern.

zusatzliche Angaben:

8 x Lebendgeborenes
2 x induzierter Abort

7 x mannlich
3 x weiblich

1 x isoliert
9 x MCA

In zwei Fallen wurde im Rahmen der prénatalen Diagnos-
tik eine chromosomale Stdrung diagnostiziert. Jeweils in
der 18. SSW erfolgte die Abortinduktion und Befund-
bestétigung.

Nichtkardiale Begleitfehlbildungen traten nur bei dem
Kind mit VATER-Assoziation auf.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Edwards-Syndrom mit: Lippen-Kiefer-Gaumenspalte
bds., deformierten Handen, Pes equinovarus congeni-
tus links, Dilatation der Arteria pulmonalis, Malrotation
der Niere links, Hypertelorismus, Pes adductus rechts,
Uberlappenden Fingern links

- Down-Syndrom mit: Mesenterium ileocolicum commu-
ne, Malrotation der Nieren, Hypertelorismus, Vier-Fin-
ger-Furche links, kraniofacialer Dysmorphie

- VATER-Assoziation mit: Analatresie mit Fistel,
Thrombozytenfunktionsstérung, fehlgebildetem Os
sacrum, Mitralklappenstenose, Nondescensus testis
links und PFO bei Reifgeborenem, Sacralgriibchen,
schmalem Thorax, dysplastischen und tiefsitzenden
Ohren, Vier-Finger-Furchen

- Hypoplasie der Aorta, VSD, ASD I, Persistenz der lin-
ken Vena cava superior, PFO bei Reifgeborenem

- Hypoplasie der Aorta, VSD, ASD

- VSD, ASD II, Mitralklappenstenose

- VSD, ASD I

- VSD, PFO bei Reifgeborenem

- ASD Il, PFO bei Reifgeborenem

10,0

4,0 1

o 98 | 99 | 00 | 01 | 02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | 09 | ‘10
19 | 17

P 4 a 42 | 16 | 45 | 29 | 51 | 40 | 35 | 57 | 95 | 40 | 57
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Abb. 20: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Aortenisthmusstenose in der Erfassungsregion seit
1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Aorten-
isthmusstenose pro 1.746 Geborene beobachtet.




Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt - Jahresbericht 2010

12.14 Lippen- und Lippen-Kiefer-Gaumenspalte (Q36./Q37.)

kreisfreie Stadte:
3 x Halle 9 4
6 x Magdeburg

18,4 ©

Landkreise:

1 x Anhalt-Bitterfeld

4 x Burgenlandkreis

1 x Borde

3 x Harz 17 13,5 ©
2 x Mansfeld-Sudharz

4 x Saalekreis

1 x Stendal

1 x Wittenberg

11,93 - 19,12
13,03 - 16,83
13,34 - 16,66

4,33 Spain Hospital Network*
15,94 Odense (Denmark)**

*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Mit 26 Geborenen im Jahr 2010 hat die Pravalenz zum
Vorjahr mit 14,9 pro 10.000 Geborene wieder zugenom-
men.

Dieser Wert entspricht genau der Basispravalenz der
Jahre 1998 bis 2009. Im Vergleich der EUROCAT-Regi-
ster liegen wir damit weiter im oberen Mittelfeld.

In sechs Fallen der orofacialen Spaltbildung war eine
chromosomale Stérung zu diagnostizieren. Die induzier-
ten Aborte erfolgten zwischen der 14. und 22. SSW bei
zusatzlichen Begleitfehlbildugen oder den bereits prana-
tal diagnsotizierten Trisomien 18 und 9, einem komplexen
Vitium und einem Holoprosencephalon.

zuséatzliche Angaben:

19 x Lebendgeborenes
1 x Spontanabort
6 x induzierter Abort

12 x mannlich
12 x weiblich
2 x keine Angabe

11 x isoliert
15 x MCA

In 17 Fallen wurde eine Lippen-Kiefer-Gaumenspalte, in
funf Fallen eine Lippenspalte und in vier Féallen eine
Lippen-Kiefer-Spalte gemeldet. Dabei schloss in drei
Fallen die Lippen-Kiefer-Gaumenspalte auf der einen
Seite eine Spalte des harten Gaumens auf der anderen
Seite mit ein.

Die orofaciale Spaltbildung war sowohl 9-mal rechts als
auch 9-mal links und 5-mal beidseits nachweisbar. In drei
Fallen fehlt die Angabe zur Seitigkeit.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

i{ibergeordnete Syndrome:

- Trisomie 9 mit: Microphthalmus bds., Nierenagenesie
links, Corpus callosum Agenesie, VSD, Agenesie der
Arteria pulmonalis, rechtsponierter Aorta ascendens,
Malrotation und Doppelanlage rechte Niere, multizy-
stisch erweitertem Ureter rechts, hypoplastischer Pan-
creas, ungelappter Lunge bds., Abduktion von Fingern
und Adduktion der Daumen, StempelfiRen, weiten
Schéadelnahten, Hypoglossie

- Edwards-Syndrom mit: Holoprosencephalie, Microce-
phalie, VSD, Hypoplasie des Tentoriums, kraniofacia-
ler Dysmorphie

- Edwards-Syndrom mit: Koarktation der Aorta, defor-
mierten Handen, Pes equinovarus congenitus links,
Dilatation der Arteria pulmonalis, Malrotation der
Niere links, Hypertelorismus, Pes adductus rechts,
Uberlappenden Fingern links

- Edwards-Syndrom mit: Pes equinovarus congenitus bds.

- Goltz-Gorlin-Syndrom mit: Omphalocele, Microcepha-
lie, fehlendem Unterschenkel und Ful links, knécher-
ner Syndactylie und Synphalangie Digit 3 und 4 der
rechten Hand, Linsenverlagerung rechts, Iriskolobom
und Kolobom der Papille bds., Microkornea links,
Doppelanlage beider Nieren, PFO, Mitralklappenin-
suffizienz, retardierter Huftreife links

- Holoprosencephalie

- Mikrotie rechts, Gehdrgangsstenose bds. mit Schall-
empfindungsstérung (rechts 70 dB, links 50 dB), Ure-
termiindungsstenose und DUP lll.Grades links, Pla-
giocephalie, Ptosis rechts, kraniofaciale Dysmorphie,
auriculdres Anhangsel rechts, Beckenniere rechts

- Ebstein-Anomalie, Fehlbildung der Ohren mit Horsto-
rung bds., Fehlbildung der Papille links, gelappte
Niere links

- komplexer Herzfehler, multizystische Nieren, kranio-
faciale Dysmorphie

- 2x ASDII (1 x mit PDA beim Reifgeborenen)

- Uberzahlige Markerchromosomen (Karyotyp 47, XX,+mar(15))

- Mesenterium ileocolicum commune, Hypertelorismus,
tiefsitzende Ohren

- Horverlust durch Schallempfindungsstérung bds.
(rechts 40 dB, links 50 dB)

- Subluxation der Hiftgelenke
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98 | 99 | 00 | 01 | "02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | 09 | ‘10

Prévalenz/10.000 Geborene

‘P 15,5 | 26,0 | 16,4 | 175 | 129 | 146 | 171 | 144 | 135 | 154 | 10,6 | 87 | 149
\EP 14,9 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149 | 149
Abb. 21: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Lippen- und Lippen-Kiefer-Gaumenspalte in der Erfas-
sungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
Lippen- bzw. Lippen-Kiefer-Gaumenspalte pro 671
Geborene beobachtet.
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12.15 Gaumenspalte (Q35.1/Q35.3/Q35.5/Q35.9)

*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Prévalenz/10.000 Geborene

Eine Gaumenspalte wurde im Jahr 2010 bei acht Gebore-
nen diagnostiziert. Dies ergibt mit einer Prévalenz von
4,6 pro 10.000 Geborene eine leicht fallende Tendenz
gegenuber dem Vorjahr.

Im Vergleich der Basispravalenz der letzten zwolf Jahre
liegen wir deutlich unter dem erwarteten Wert.

Der Trend der relativ hohen Pravalenzen der Vorjahre
setzt sich in Sachsen-Anhalt nicht fort und im Vergleich
mit den EUROCAT-Register-Daten liegt der Wert aktuell
im Mittelfeld.

zusétzliche Angaben:

Alle Kinder kamen lebend zur Welt. Es besteht ein ausge-
glichenes Geschlechtsverhaltnis.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Holoprosencephalie, Aplasie des linken Auges,
Hydrocephalus, Agenesie der Nase, Macrocephalie

- akzessorischer 6. Finger bds.

14,0
12,0 1

10,0 1 -

2,0 1 ”
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P |97 |113| 69 (137 | 96 | 64 | 63 | 98 | 11,1 | 68 | 39 | 52 | 46
BP| 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83 | 83

Prévalenz/10.000 Geborene

Abb. 22: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Gaumenspalte in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
Gaumenspalte pro 2.182 Geborene beobachtet.
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12.16 Choanalatresie (Q30.0)

zusétzliche Angaben:

Beide Kinder sind lebend zur Welt gekommen.

In beiden Féllen bestand die Choanalatresie nur einseitig.

2,0

05 7

Prévalenz/10.000 Geborene
°
|

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene

o "98 | 99 | 00 | 01 | 02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | ‘09 | ‘10
P | 10 | 00 | 16 | 00 | 00 | 06 | 06 [ 06 [ 00 | 00 | 00 | 00 | 11
BP| 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04

Nachdem in den letzten vier Jahren kein Fall einer Choa-
nalatresie diagnostiziert wurde, wurde 2010 die Diagnose
bei zwei Kindern gemeldet. Die Préavalenz liegt 2010
somit bei 1,1 pro 10.000 Geborene.

Abb. 23: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Choanalatresie in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit

Bei der entsprechend niedrigen Basispravalenz der letz- Choanalatresie pro 8.728 Geborene beobachtet.

ten zwolf Jahre liegt dieser Wert auch aufierhalb des Kon-
fidenzintervalls.

Im betrachteten Zeitraum 1998 bis 2009 wurden insge-
samt nur neun Geborene mit einer Choanalatresie gemel-
det.
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12.17 Oesophagusatresie/-stenose/-fistel (Q39.0-Q39.4)

kreisfreie Stadte:
1 x Dessau-RoRlau 6,1
2 x Halle

Landkreise:
1 x Anhalt-Bitterfeld 2 1,6 ©
1 x Stendal

3,96 2,38-6,18
1,51-3,08
2,62 1,96 - 3,44

0,97 SE Ireland*

2.24 4,33 Odense (Denmark)**

N
—_
©

*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene

Auf einem relativ konstanten Niveau gegeniiber den Vor-
jahren liegt mit fiinf Geborenen 2010 der Nachweis einer
Oesophagusatresie. Die Pravalenz fiir 2010 liegt bei 2,9
pro 10.000 Geborene.

Damit liegt der Wert im Erwartungsbreich der Basisprava-
lenz der letzten zwdlf Jahre.

Auch im gesamteuropaischen Datenvergleich liegt Sach-
sen-Anhalt im Mittelfeld der Register.

zusétzliche Angaben:

3 x Lebendgeborenes
1 x induzierter Abort
1 x Totgeborenes

4 x mannlich
1 x weiblich

1 x isoliert
4 x MCA

Es ist eine Knabenwendigkeit nachweisbar.

Entsprechend der auch in der Literatur bekannten Vertei-
lung der Haufigkeit war in vier Fallen eine Oesophagus-

atresie mit unterer oesophagotrachealer Fistel (Typ Ilib
nach Vogt) aufgetreten. In einem Fall war der Fistelverlauf
nicht gemeldet worden.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Edwards-Syndrom mit: Omphalocele, Canalis atrio-
ventricularis communis, Persistenz der linken Vena
cava superior, Hypoplasie der Aorta, Hufeisenniere,
Uberlagerung des gebeugten 3. und 4. Fingers durch
den 2. und 5. Finger bds., tiefsitzenden Ohren

- VATER-Assoziation mit: Analatresie mit Fistel, Dop-
pelanlage linke Niere, Tethered cord mit Lipom, fehl-
gebildetem Os sacrum, VSD, PFO und PDA bei Reif-
geborenem

- Analatresie, fehlender Hoden links und Nondescen-
sus testis rechts bei Reifgeborenem, zusatzliche Fur-
che im linken Lungenlappenoberfeld

- CHARGE-Assoziation mit: Gefaldring der rechten sub-
clavicularen Arterie, Kolobom des Opticus, der Retina
und der Choroidea bds., Tracheomalazie, Horverlust
durch Schallempfindungsstérung bds. (links 70 dB,
rechts 40 dB), VSD, ASD |, ASD I, PDA bei Reifgebo-
renem, retardierter Huftreife bds.

4,0

3,0 1

2,0 1

1,0 ¢ H
0,0 1— 5 5 5 5 5 5 5 . . . 5 8
98 99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10
\P 3.9 1,7 21 33 28 23 34 23 1,2 23 3.9 23 29
\EP 26 26 26 26 26 26 26 26 26 2,6 26 2,6 26
Abb. 24: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei

Oesophagusatresie/-stenose/-fistel in der Erfassungs-

region seit 1998

Prévalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Oeso-
phagusatresie/-stenose/-fistel pro 3.491 Geborene
beobachtet.
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12.18 Dinndarmatresie/-stenose (Q41.1/Q41.2/Q41.8/Q41.9)

zusétzliche Angaben:

Das Kind ist lebend zur Welt gekommen und bereits pra-
natal wurde der Verdacht auf eine Dinndarmatresie

gestellt.
4,0
© 30 ]
g - _
8 .
8 204
2w
o
*[** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene ” "
02 98 99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10
s . . . . P 1,0 2,6 32 1,6 28 18 34 17 1,2 23 11 12 0.6
In 2010 bestétigte sich der rlckldufige Trend und es EP 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20 | 20
wurde nur ein Kind mit Dinndarmatresie gemeldet. Es Abb. 25: Entwicklung der Prévalenz/10.000 Geborene bei
besteht fiir das Jahr 2010 eine Prévalenz von 0,6 pro Diinndarmatresie/-stenose in der Erfassungsregion
10.000 Geborene. seit 1998
Dieser Wert liegt unter der Basispravalenz der Jahre 1998
bis 2009 mit 2,02 pro 10.000 Geborene und unterhalb des Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Dilnn-
Konfidenzintervalls. darmatresie/-stenose pro 17.455 Geborene beob-
achtet.

Auch im gesamteuropdischen Vergleich der EUROCAT-
Register liegt Sachsen-Anhalt mit der angegebenen Pra-
valenz 2010 im Mittelfeld.
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12.19 Rectum- und Analatresie/-stenose (Q42.0-Q42.3)

kreisfreie Stadte:

1 x Dessau-Roflau

1 x Halle “ e T
2 x Magdeburg

Landkreise:
1 x Altmarkkreis

Salzwedel o
1 x Anhalt-Bitterfeld
2 x Mansfeld-Siuidharz
3 x Salzlandkreis

3,04-7,19

4,45 3,45-5,65
4,53 3,65 - 5,57
2.95 1,35 S Portugal*

7,16 Styria (Austria)**

*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde eine Rectum- und Analatresie/-steno-
se bei elf Geborenen diagnostiziert. Die Pravalenz sinkt
gegenlber den Vorjahren leicht auf 6,3 pro 10.000 Gebo-
rene.

Betrachtet man den Pravalenzverlauf, so ist ein anstei-
gender Trend zu verzeichnen. Ausfihrlich wird dies in
Kapitel 16.2 fiir die Daten der Jahre 1994-2010 beschrie-
ben.

Im Vergleich liegt die Basispravalenz noch immer im
hochsten Drittel der EUROCAT-Register.

zusétzliche Angaben:

9 x Lebendgeborenes
1 x Lebendgeborenes

nach 7 Tagen verstorben
1 x Totgeborenes

5 x mannlich
6 x weiblich

4 x isoliert
7 x MCA

In diesem Jahr (iberwiegt das weibliche Geschlecht leicht.
Insgesamt war bei den 109 gemeldeten Féllen seit 1994
in 56 Fallen (51,4 %) ein mannliches Geschlecht nach-
weisbar.

2010 wurden insgesamt zehn Geborene mit einer Anal-
atresie gemeldet und in sechs Féllen lag auch eine Fistel

vor. In einem Fall wurde eine Rectumstenose bei einem
Frihgeborenen nachgewiesen. In drei Féllen war eine
isolierte Rectum- oder Analatresie/-stenose zu diagnosti-
zieren. Eine zu Grunde liegende chromosomale Stérung
war nur in einem Fall nachweisbar.

Wegen der ansteigenden Haufigkeit seit 1994 beteiligen
wir uns am deutschlandweiten Netzwerk fiir Congenitale
Uro-Rektale Fehlbildungen (CURE-Net).

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Down-Syndrom mit: VSD, Atrophie des Sehnervs
bds., Nondescensus testis bei Reifgeborenem bds.,
Ventrikelasymmetrie, kraniofacialer Dysmorphie, bds.,
Pes adductus , Sandalenliicke und Vier-Finger-Fur-
che

- VATER-Assoziation mit: Aortenisthmusstenose, Throm-
bozytenfunktionsstdrung, fehlgebildetem Os sacrum,
Mitralklappenstenose, Nondescensus testis links und
PFO bei Reifgeborenem, Sacralgriibchen, schmalem
Thorax, dysplastischen und tiefsitzenden Ohren, Vier-
Finger-Furchen

- VATER-Assoziation mit: Osophagusatresie mit Fistel,
Doppelanlage linke Niere, Tethered cord mit Lipom,
fehlgebildetem Os sacrum, VSD, PFO und PDA beim
Reifgeborenen

- C)sophagusatresie mit: Fistel, fehlender Hoden links
und Nondescensus testis rechts beim Reifgeborenen,
zusatzliche Furche im linken Lungenlappenoberfeld

- 2 x PFO beim Reifgeborenen (1 x mit glandularer
Hypospadie)

- PDA bei Frihgeborenem (hdmodynamisch wirksam),
grofles Cavum Septum pellucidum, prominente Klito-
ris

8,0 1

6,0

4,0 1

2,0 1 H
0,0

98 99 "00 01 02 03 04 "05 "06 07 08 09 10
P 29 35 32 27 4,5 0,0 4,6 4,0 59 6,3 84 7.5 6,3
BP| 45 4,5 4,5 4,5 4,5 4,5 45 4,5 4,5 4,5 4,5 4,5 4,5
Abb. 26: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Rectum- und Analatresie/-stenose in der Erfassungs-

region seit 1998

Prévalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine
Rectum- und Analatresie/-stenose pro 1.587 Gebo-
rene beobachtet.
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12.20 Hoden, nicht descendiert (Q53.1-Q53.9)

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

i{ibergeordnete Syndrome:

- Down-Syndrom mit: Analatresie, VSD, Atrophie des
Sehnervs bds., Ventrikelasymmetrie, kraniofacialer
Dysmorphie, bds., Pes adductus, Sandalenliicke und
Vier-Finger-Furche

- VATER-Assoziation mit: Analatresie mit Fistel, Aorten-
isthmusstenose, Thrombozytenfunktionsstérung, fehl-
gebildetem Os sacrum, Mitralklappenstenose, PFO
bei Reifgeborenem, Sacralgriibchen, schmalem Tho-
rax, dysplastischen und tiefsitzenden Ohren, Vier-Fin-
ger-Furchen

- Osophagusatresie mit Fistel, Analatresie, fehlender
Hoden links, zuséatzliche Furche im linken Lungenlap-
penoberfeld

- Adams-Oliver-Syndrom mit: SpaltfiiRen, Truncus arte-
riosus communis, VSD, Aortenklappeninsuffizienz,
ASD II, Hdmangiom

- Hypospadie, auriculdres Anhangsel bds.

25,0

20,0 1

In neun Féllen war im Jahr 2010 ein nicht descendierter
Hoden bei reifen Neugeborenen gemeldet worden.

Die Pravalenz liegt damit mit 5,2 pro 10.000 Geborene
unter der Basispravalenz und aufderhalb des Konfidenzin-

S g

10,0 1

Prévalenz/10.000 Geborene

Von EUROCAT liegen flr den nicht descendierten Hoden 9 | 99| 00 | 01 | 021 03 04 | 05 | 6 07 08 | 09|10
P | 223 | 95 9,0 4,9 79 | 152 | 69 | 162 | 94 51 22 4,6 52

keine Vergleichsdaten vor. BP| 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89 | 89

) . . L ) Abb. 27: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Bei den gemeldeten Fallen war in drei Fallen der nicht nicht descendierten Hoden in der Erfassungsregion
decendierte Hoden beidseits aufgefallen. Bei den restli- seit 1998
chen sechs Féallen war es 5-mal der rechte Hoden, der
nicht descendiert ist. In allen Fallen war zum nicht des- Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit
cendierten Hoden auch mindestens eine weitere kleine nicht descendierten Hoden pro 1.939 Geborene
Fehlbildung nachweisbar. (auf 988 Knaben) beobachtet.

zusatzliche Angaben:
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12.21

kreisfreie Stadte:

1 x Dessau-Roflau

8 x Halle 14 & T
5 x Magdeburg

Landkreise:

3 x Altmarkkreis
Salzwedel

1 x Anhalt-Bitterfeld

2 x Burgenlandkreis

1 x Borde 25 19,9 ©

4 x Harz

1 x Jerichower Land

9 x Mansfeld-Stidharz

1 x Saalekreis

3 x Salzlandkreis

19,80 16,03 - 24,19
17,87 15,90 - 20,08
18,34 16,58 - 20,27

1,87 Spain Hospital Network*

1228 3478 Malta™

*** Zentren mit niedrigster bzw. hochster Prévalenz/10.000 Geborene

Fir 2010 wurde bei 39 Geborenen eine Hypospadie diag-
nostiziert. Die Pravalenz liegt wie in den Vorjahren gleich-
bleibend hoch bei 22,3 pro 10.000 Geborene. Dabei wur-
den Falle unterschiedlichen Schweregrades erfasst.

Im EUROCAT-Vergleich ist die Pravalenz fur 2010 auch
weiter im oberen Drittel anzusiedeln.

Bei 24 Knaben war eine glandulare oder coronare Hypo-
spadie und bei zwei Knaben eine penoskrotale Hypospa-
die nachweisbar. In zwélf Fallen war die Klassifikation der
Hypospadieform nicht angegeben worden.

zusétzliche Angaben:

38 x Lebendgeborenes
1 x induzierter Abort

39 x mannlich

27 x isoliert
12 x MCA

Hypospadie (Q54.0-Q54.3/Q54.8/Q54.9)

In einem Fall war die Hypospadie Teil eines komplexen
Fehlbildungssyndroms, dass bereits pranatal diagnosti-
ziert wurde und bei dem in der 23. SSW der induzierte
Abort erfolgte.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Pallister-Killian Syndrom mit: Canalis atrioventricularis
communis, Mesenterium ileocolicum commune, Cae-
cum mobilae, ungelappter Lunge, TintenléscherfiiRen,
Hexadactylie am rechten Ful}, postaxialer Polydacty-
lie und hautiger Syndactylie an linker Hand, Scrotum
bipartum, Micropenis, kraniofacialer Dysmorphie, tief-
ansetzenden und hypoplastischen Finger- und Zehen-
nageln, Verklrzung der Humeri, zystischer Nebennie-
re rechts

- 2 x Microcephalie

- Analatresie, PFO bei Reifgeborenem

- Nondescensus testis bei Reifgeborenem bds., auricu-
lares Anhangsel bds.

- ASD, PFO bei Reifgeborenem, Aortenklappenhypo-
plasie

- ASD

- DUP Ill.Grades rechts

- Hernia inguinalis rechts, auriculére Fistel links, praau-
riculdres Anhangsel rechts

- akzessorische Urethra, gespaltenes Praputium, retar-
dierte Huftreife bds.

- 2 x laterale Penisverkrimmung (1 x mit Praputium-
schiirze)

25,0

15,0

10,0 1

Prévalenz/10.000 Geborene

5,0 1

98 | 99 | 00 | 01 | 02 | "03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | 09 | ‘10
P | 146 | 20,8 | 11,1 | 19,7 | 21,4 | 21,7 | 23,4 | 20,2 | 158 | 142 | 20,1 | 16,8 | 22,3
BP| 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183 | 183

Abb. 28: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Hypospadie in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Hypo-
spadie pro 448 Geborene (auf 228 Knaben) beob-
achtet.
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Die sehr seltene Fehlbildung Epispadie wurde 2010 in
Sachsen-Anhalt bei einem Knaben diagnostiziert. Die
Pravalenz liegt bei 0,6 pro 10.000 Geborene.

Betrachtet man die Basispravalenz der Jahre 1998 bis
2009, so liegt dieser Wert im erwarteten Bereich.
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aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder
i{ibergeordnete Syndrome:
- ASD

08 7

06 1 . — - -

04 1

02 1

0,0

"98 | 99 | "00 | 01 | 02 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | 08 | ‘09 | ‘10
P | 00| 00| 05| 00 00| 06|06 |00/ 06 11 00 | 06 | 06
BP| 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04 | 04

Abb. 29: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Epispadie in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Epis-
padie pro 17.455 Geborene (auf 8.889 Knaben)
beobachtet.
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12.23 Indifferentes Geschlecht (Q56.)

zusétzliche Angaben:

3,0

25

2,0

Prévalenz/10.000 Geborene

98 | '99 | ‘00 702 | 03 | 04 | 05 | 06 | 07 | ‘08 | '09 | 10
P | 29 17 | 16 17 | 00 | 06 | 00 | 06 | 06 | 00 [ 00 | 06
BP| 08 | 08 | 08

0.8 0.8 0.8 0.8 0.8 0.8 0.8 0.8 0.8
*/** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene Abb. 30: Entwicklung der Prévalenz/10.000 Geborene bei
indifferentem Geschlecht in der Erfassungsregion seit
1998

L R TN TN

Fir das Jahr 2010 wurde ein Lebendgeborenes mit indif-

ferentem Geschlecht gemeldet. . s .
Die Préavalenz liegt bei 0,6 pro 10.000 Geborene. Diese Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt ein Kind mit

entspricht im Vergleich der EUROCAT-Register auch indifferentem Geschlecht pro 17.455 Geborene
dem Auftreten in den Daten anderer Register. beobachtet.
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12.24 Potter-Sequenz (Q60.6)

*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurden zwei Geborene mit einer Potter-
Sequenz gemeldet.

Die Préavalenz von 1,1 pro 10.000 Geborene liegt unter
dem erwarteten Wert.

Im gesamteuropaischen Vergleich liegt der Wert direkt im
Mittelfeld der EUROCAT-Register.

Ein Kind mit Sartanfetopathie des Geburtsjahres 2010
war bereits Anlass zusammen mit den zwei Féllen aus
dem Geburtsjahr 2009, im letzten Jahresbericht auf die
Gefahr der Medikation mit ACE-Hemmern oder AT1-
Blockern Uber das 1. Trimenon hinweg einzugehen.

Seit Februar 2010 ist uns kein weiterer Fall mit der typi-
schen Fehlbildungskombination (angeborenes Nierenver-
sagen mit z. T. Vollbild einer Potter-Sequenz und Scha-
delknochen Hypo-/Aplasie) mehr bekannt geworden.

zusétzliche Angaben:

Bei beiden Geborenen war ein Oligohydramnion pranatal
Leitsymptom. In einem Fall war bereits intrauterin eine
Nierenagenesie beidseits aufgefallen und es erfolgte der
induzierte Abort in der 17. SSW. Die Obduktion bestatig-
te diesen Befund.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Sartanfetopathie mit: hypoplastischen Schéadelkno-
chen, dysplastischen Ohren

- Ureteragenesie bds., winzige Harnblase, Micropenis

50

2,0

1'0 " I I " I I
98 99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10

P | 49 | 43 | 1,6 1,1 23 | 29 | 34 | 06 | 12 | 06 | 28 | 29 | 11
BP| 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22 | 22

Prévalenz/10.000 Geborene

Abb. 31: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
Potter-Sequenz in der Erfassungsregion seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine Potter-
Sequenz pro 8.728 Geborene beobachtet.

51



Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt - Jahresbericht 2010

12.25 Nierenagenesie, einseitig (Q60.0/Q60.2)

kreisfreie Stadte:
1 x Dessau-RoRlau 6,1
2 x Halle

Landkreise:
1 x Altmarkkreis
Salzwedel
2 x Harz 7 5,6 7
1 x Mansfeld-Stidharz
1 x Saalekreis
2 x Stendal

7,71

5,43 - 10,63
7,04 5,85 - 8,46
7,20 6,14 - 8,44

keine Angaben keine Angaben

Eine einseitige Nierenagenesie wurde 2010 bei zehn Fal-
len gemeldet. Die Pravalenz liegt mit 5,7 pro 10.000
Geborene leicht unter der Basispravalenz der Jahre
1998-2009.

Vergleichsdaten von EUROCAT liegen nicht vor.

Bei bereits pranatal diagnostizierten komplexen Fehibil-
dungen bzw. chromosomalen Stérungen erfolgte in drei
Fallen der induzierte Abort in der 18., 21. bzw. 22. SSW.
Der vorliegende Pathologiebefund bestatigte die pranata-
le Diagnose. In weiteren sieben Féllen handelt es sich um
Lebendgeborene ohne weitere groRe Begleitfehlbildung
(bis auf das Kind mit Rippenfehlbildung).

zusétzliche Angaben:

7 x Lebendgeborenes
3 x induzierter Abort

4 x mannlich
6 x weiblich

6 x isoliert
4 x MCA

Insgesamt war in acht Féllen die Nierenagenesie links
und in zwei Fallen rechts gemeldet worden.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Trisomie 9 mit: Microphthalmie, Lippen-Kiefer-Gau-
menspalte links inkl. Gaumenspalte rechts, Corpus
callosum Agenesie, VSD, Agenesie der Arteria pulmo-
nalis, rechtsponierter Aorta ascendens, Malrotation
und Doppelanlage rechte Niere, multizystisch erwei-
tertem Ureter rechts, hypoplastischer Pancreas, unge-
lappter Lunge bds., Abduktion von Fingern und
Adduktion der Daumen, StempelfiiRen, weiten Scha-
delndhten, Hypoglossie

- Cyclopie, alobare Holoprosencephalie, Nebennieren-
agenesie links, hypoplastische Lunge (rechts unge-
lappt, links angedeutete Fissura horizontalis), Fehlbil-
dung des Gesichtsschadelknochens, abgeflachter
Thorax, Hepatomegalie

- occipitale Encephalocele, Hypoplasie der Aorta,
Mesenterium ileocolicum commune, hypoplastische
Gallenblase, Kleinhirnhypoplasie, Micropenis, dilatier-
te Hirnventrikel

- Rippenfehlbildung links

10,0

Prévalenz/10.000 Geborene

98 ‘99 00 01 02 03 04 05 06 07 08 09 10
P | 10,7 | 95 9,0 82 7.9 41 10,3 | 3,5 7,0 51 7,8 52 57
BP| 7.2 72 7,2 72 72 72 72 72 72 72 72 72 7.2
Abb. 32: Entwicklung der Pravalenz/10.000 Geborene bei
einseitiger Nierenagenesie in der Erfassungsregion
seit 1998

Im Jahr 2010 wurde in Sachsen-Anhalt eine ein-
seitige Nierenagenesie pro 1.746 Geborene beob-
achtet.
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12.26 Zystennieren (Q61.1-Q61.9)

*I** Zentren mit niedrigster bzw. héchster Pravalenz/10.000 Geborene

Im Jahr 2010 wurden 19 Geborene mit Zystennieren
gemeldet. Dabei werden alle verschiedenen Formen
zusammen erfasst, lediglich Solitarzysten sind ausge-
schlossen.

Die Pravalenz liegt mit 10,9 pro 10.000 Geborene lber
der Basispravalenz der Jahre 1998-2009 und oberhalb
des Konfidenzintervalls.

In 13 Fallen war eine prognostisch glnstige einseitige
multizystisch-dysplastische Niere mit z. T. angegebener
konsekutiver Hyperplasie der zystenfreien Niere nach-
weisbar. Dabei war die zystisch veranderte Niere 7-mal
links und 6-mal rechts nachweisbar.

In vier Fallen war eine polyzystische Nierendegeneration
beidseits gemeldet worden.

zuséatzliche Angaben:

Bei pranatal bereits diagnostizierter zystischer Nierende-
generation beidseits, z. T. in Kombination mit Begleitfehl-
bildungen, erfolgte in zwei Fallen der induzierte Abort in
der 18. bzw. 22. SSW und der Fetozid in der 31. SSW.

aufgetretene Fehlbildungskombinationen (MCA) oder

iibergeordnete Syndrome:

- Turner-Syndrom

- komplexer Herzfehler, Lippen-Kiefer-Gaumenspalt