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Editorial

Dr. med. Martin ClaBen,
Chefredakteur

,Die Neuropdidiatrie erlebt aktuell eine sttirmische Fortentwicklung —
mit lange unvorstellbaren Verbesserungen der Prognosen.”

Die Neuropadiatrie sturmt voran!

Feld von Erkrankungen - von den Missbildungen

tiber Entwicklungsstoérungen, Epilepsien und neu-
romuskulédren Stérungen bis zu den entziindlichen Er-
krankungen. Und dieses umfangreiche Wissen erlebt ge-
rade in den vergangenen Jahren eine stiirmische Fortent-
wicklung - mit lange unvorstellbaren Verbesserungen der
Prognosen. Gute Beispiele dafiir bringt der Artikel von
Jessika Johannsen zu den neuromuskuldren Erkrankun-
gen. Weitere spannende Themen aus der Neuropédiatrie
legen wir Ihnen mit diesem Heft ans Herz - darunter auch
kontroverse Themen wie das prianatale Heterozygoten-
screening.

D ie Neuropidiatrie behandelt ein extrem breites

Editors’ Choice

»Mein Kind vertragt kein Histamin“ h6ren wir immer
wieder in der Sprechstunde. Fiir diese und andere Unver-
traglichkeiten kann man in einem CME Artikel sein Wis-
sen vertiefen und gute Argumente fiir die Diskussionen
mit den Familien kennenlernen. Wer tiefer in die Materie
der padiatrischen Gastroenterologie und Erndhrungsme-
dizin eintauchen will, dem seien die Abstracts der dies-
jahrigen Jahrestagung der padiatrischen Gastroenterolo-
gen (GPGE) empfohlen. Viel Spaf beim Lesen!

Herzlichst, Thr

Martin Cla3en

Helicobacter pylori
Doch offensiver suchen
und behandeln?

— Die noch giiltigen Leitlinien zum Thema
Helicobacter pylori (H.P.) waren in Bezug auf
Diagnostik und Therapie sehr restriktiv: Nur
bei konkreten Verdachtsmomenten sollte
eine endoskopische Diagnostik erfolgen,
und bei zufdlligem Nachweis bei asympto-
matischen Kindern ware eine Therapie nicht
obligat. Eine Stellungnahme aus den USA
hierzu weist nun darauf hin, dass wie bei den
Internisten eine offensivere Strategie fiir die
Eradikation von H.P. sinnvoll sein kdnnte
[Neugut YD, et al. JAMA Pediatr. 2026;180:5-
6]. H.P. ist potentiell kanzerogen und kann
Uiber eine chronische Gastritis und gastrale
Metaplasie zum Karzinom fiihren. Mit der
Eradikation von H.P. im Kindesalter kdnnen
wir also Magenkarzinome verhindern.

Padiatrie hands-on 2026; 38 (1)

Hamophilie B
Gentherapie wirkt
langfristig

— Die Gentherapie mit Etranacogene deza-
parvovec, das mittels rekombinanter DNA-
Technologie in Insektenzellen hergestellt
wird, istin der Lage, bei Hdmophilie B mittels
eines Adenovirusvektors ein gesundes Fak-
tor IX Gen zu Uibertragen. Nachdem bereits
die Wirksamkeit Giber einige Monate bekannt
war, wurden nun die Fiinfjahres-Verlaufsda-
ten dieser Gentherapie publiziert [Pipe SW
et al. NEJM epub 07.12.2025]. 54 Patienten
waren behandelt worden; bei ihnen redu-
zierte sich die Zahl der Blutungsepisoden
um 63 % und der Bedarf an Faktorensubsitu-
tion um 96% mit stabilen Spiegeln von
Faktor IX und bisher fehlenden Sicherheits-
signalen. Eine absolute Erfolgsgeschichte,
die den Betroffenen Mut machen kann.

Masern 2025
Leider immer noch
aktuell

— Lange lebten wir in der Hoffnung, welt-
weit die Masern besiegen zu kdnnen, und
dies noch bis Anfang dieses Jahrhunderts.
Von diesem Ziel sind wir weiter denn je
entfernt — fur das NEJM Anlass genug, ein
Ubersichtsartikel zum Thema Masern zu
veroffentlichen [Do, LAH et al N Engl J Med
2025;393:2447-2458]. Darin sind die wesent-
lichen Charakteristika der Masern und
wichtige Aspekte wie die Postexpositions-
Immunisierung oder die Supplementierung
von Vitamin A bei klinischer Maserninfekti-
on Ubersichtlich aufgefiihrt. Insgesamt eine
liberaus deprimierende Angelegenheit und
eine vertane Chance - aktuelle politische
Nachrichten vermitteln aber wenig Hoff-
nung auf baldige Besserung.
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Fleck des Monats

Nahezu jede Kinderarztin und jeder Kinderarzt kennt die Situation:
Besorgte Eltern kommen mit der Bemerkung in die Praxis: ,Das Kind
hat da einen Fleck ...” Bleibt zu klaren: Was ist harmlos und wann
sollten die Alarmglocken schrillen?

Erythema ab igne

Harmlose Hauterscheinung durch zu viel Hitze

eim Erythema ab igne handelt es
B sich um eine thermische Haut-

schadigung durch exogene Hitze-
einwirkung mit gitterformiger bizarrer
Konfiguration und roter bzw. rot-brau-
ner Pigmentierung. Es ist eine Blickdia-
gnose, die mit passender Anamnese ge-
stellt werden kann.

Das Erythema ab igne wurde erstmals
von dem deutschen Dermatologen Ab-
raham Buschke beschrieben, daher auch
synonym ,,Buschke-Hitzemelanose“ ge-
nannt. Buschke sah den Zusammen-
hang der Hautverdnderung mit Arbeiten
an Torfofen und bei Heizern, Schmieden
und Glasbldsern.

Heutzutage findet man das Erythema
bei Sauglingen und Kindern nach Ge-
brauch von Heizkissen und Wérmfla-

© Dr. med. Heike Bause

schen (Abb. 1). Bei dlteren Kindern und
Jugendlichen kommen auflerdem elekt-

L |
Erythema ab igne

— ,Rétung durch Feuer”, auch ,Toasted
Skin Syndrom” genannt

— Erythema mit retikularem Muster

— Blickdiagnose mit typischer
Anamnese

— Schéadigung der Haut durch
thermische Einwirkung

— Therapie: strikte Meidung der
Hitzequelle

— meist gute Riickbildung innerhalb
einiger Wochen

— nach chronischer oder langerer
Hitzeeinwirkung mitunter
unvollstandige Ruckbildung

Abb. 1: Erythema ab igne bei einem fiinfjahrigen Madchen, das wegen Bauchschmerzen

eine Warmflasche bekommen hatte.

rische Gerite in Betracht, insbesondere
Laptops, die auf den Oberschenkeln lie-
gen.

Hitze fiihrt zu Schdden an den
epidermalen Gefa3en
Die Pathophysiologie ist nicht vollstin-
dig geklart. Man nimmt an, dass die
thermische Einwirkung zu Schiaden an
den epidermalen Gefidflen fithrt. Die
Hyperpigmentierung wird auf Ablage-
rung von Hamosiderin zuriickgefiihrt.
Die wichtigste therapeutische Maf3-
nahme ist die Meidung der Hitzequelle.
Leichte Rotungen verschwinden bei Kin-
dern innerhalb von Wochen. Bei wieder-

kehrender oder chronischer Hitzeein-
wirkung kann es zu bleibenden Telean-
giektasien und/oder Hyperpigmentie-
rung kommen. Bei diesen chronischen
Fillen konnen topische Steroide oder
Tretinoin die Verfirbungen reduzieren.
Auch eine Laserbehandlung kann eine
Option sein.

Dr. med. Heike Bause
Fachérztin fir Kinder-
und Jugendmedizin
Waldstr. 117, 64720
Michelstadt
heike@bausenet.de
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Sind Ruckenschmerzen eine neue
Volkskrankheit der Jugend?

Pravalenz bei Giber Zehnjahrigen steigt stark an

Beim letzten Deutschen Kongress fiir Orthopadie und Unfallchirurgie (DKOU) stand ein aus
padiatrischer Sicht eher ungewohnliches Thema auf dem Programm: Riickenschmerzen bei
Kindern und Jugendlichen. Im Interview erlautert Prof. Dr. med. Thomas Wirth, Leiter der
Sektion Kinder- und Jugendorthopddie und -traumatologie der DGOU, woher die steigende

Pravalenz stammt.

? Riickenschmerzen sind zwar hiufig,
aber an Kinder denkt man dabei primdr
nicht. Sind sie inzwischen auch schon bei
Heranwachsenden zur Volkskrankheit
geworden?
Prof. Dr. med. Thomas Wirth: Mit Volks-
krankheiten im orthopadischen Sinn hat
man bei Kindern ja nicht unbedingt was zu
tun. Aber es gibt tatsachlich Daten dazu, die
zum Teil auch schon 20 Jahre zurlickliegen
und zeigen, dass Riickenschmerzen bei
Kindern an vierter Stelle hinter Kopf-, Bauch-
und Beinschmerzen liegen.

Wenn man die vom statistischen Bundes-
amtangegebenen 12-Monats-Prévalenzen

Riickenschmerzen stehen an vierter Stel-
le der Schmerzarten bei Jugendlichen.
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hier in Deutschland nach Alter und Ge-
schlecht betrachtet, stellt man fest, dass
12-13% der Jugendlichen von 15 bis 19
Jahren unter Rickenschmerzen leiden.
Und: Die Pravalenzen steigen mit dem Alter
an. Sie sind bei unter Zehnjahrigen noch
gering, aber in der Jugend geht es dann
richtig los.

In der aktuellen KiGGS-Studie des Robert-
Koch-Instituts liegen wir bei der zweiten
Welle bei einer 3-Monats-Pravalenz von
iber 30% bei den Madchen und tiber 20%
bei den Jungen im Alter von 14 bis 17 Jah-
ren. Esistalso schon ein signifi kanter Anteil,
so dass der Begriff Volkskrankheit fir die
Jugendlichen inzwischen tatsdchlich zu-
trifft.

? Welche Erklirungen gibt es fiir die an-
steigenden Privalenzen?

Wirth: Wir wissen, dass es nicht der Schul-
ranzen ist, das haben Untersuchungen
eindeutig ergeben. Fest steht, dass Riicken-
schmerzen bei Kindern und Jugendlichen
mehr lumbal als thorakal lokalisiert sind
und dass Alter und Geschlecht eine wichti-
ge Rolle spielen. Dann kommen noch wei-
tere Elemente hinzu wie ein héherer Body-
Mass-Index (vor allem bei Jungen), korper-
liche Reife (vor allem bei Mddchen) und
Smartphone- und Computernutzung.

Die Bildschirmzeit von Kindern und Ju-
gendlichen kann in Extremféllen heute lo-
cker bis zu sechs Stunden taglich betragen.
Das geht einher mit einem Mangel an kor-
perlicher Aktivitat, vor allem bei Madchen.

Eine Jugendstudie aus Baden-Wirttem-
berg ergab, dass nur 33% der Madchen im
Sportverein sind, aber 47 % der Jungs. Sport

»Ich nehme Riicken-
schmerzen immer ernst,
und zwar umso mebhr,
jejtinger das Kind ist!”

© privat

Prof. Dr. med. Thomas Wirth

ist Arztliche Direktor an der Orthopadi-
schen Klinik des Klinikums Stuttgart

auBerhalb des Vereins betreiben sogar nur
13,5% der Mddchen und 27,9% der Jungen.
Es deutet also vieles in diese Richtung:
Nutzung von sozialen Medien, Ubergewicht
und Bewegungsmangel.

? Was ist bei der Diagnostik zu beachten,
um spezifische Riickenschmerzen mit po-
tenziell gefihrlichem Verlauf von unspe-
zifischen Beschwerden abzugrenzen?
Wirth: Da gibt es fiir mich eine ganz klare
Vorgehensweise: Ich nehme Riicken-
schmerzen immer ernst, und zwar umso
mehr, je jiinger das Kind ist. Vor allem bei
Kindern unter zehn Jahren sind Riicken-
schmerzen tatsachlich selten und gehoren
immer komplett abgeklart.

Das fangt bei der klinischen Untersu-
chung unter Beachtung von Red flags an,
wie zum Beispiel Huftlendenstrecksteife,
reflektorische Abweichungen der Haltung
aus dem Lot, eingeschrankte Beweglichkeit
der Wirbelsdulenabschnitte und natirlich
neurologische Symptome. Dann kommen
gegebenenfalls auch bildgebende Verfah-
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ren zum Einsatz, und zwar erst das Rontgen-
bild, dann das MRT.

? 2021 wurden mit der S3-Leitlinie ,,Rii-
ckenschmerz bei Kindern und Jugendli-
chen erstmals eigene Empfehlungen fiir
junge Patientinnen und Patienten formu-
liert. Die Evidenz fiir medikamentise
Therapien wird darin als gering eingestuft.
Welchen Stellenwert haben NSAR, Opio-
de und Ko-Analgetika bei Kindern im
Vergleich zu Erwachsenen?

Wirth: Unspezifische Riickenschmerzen, die
periodisch wiederkehren, sind fiir mich kein
Grund, primar medikamentds einzugreifen.
Ich bin da sehr zurtickhaltend und komme
mehr von der physiotherapeutischen Seite
oder der physikalischen Therapie wie zum
Beispiel Warme.

Eine medikament&se Therapie kommt fiir
mich nur dann in Frage, wenn ich echte
Chronifizierungstendenzen ableiten kann,
oder auch bei einem Schmerzverstarkungs-
syndrom, wenn also Jugendliche beispiels-
weise ein Schmerzverarbeitungsproblem
haben und nicht mehr aus dieser Spirale
herauskommen. Da braucht es erst mal eine

gute Schmerzdiagnostik und dann auch
Medikamente. Ich fange da ganz nieder-
schwellig mit Antiphlogistika an und ver-
meide starkere Substanzen wie Opioide.
Davon abzugrenzen sind akute Schmer-
zen: Wenn sich ein Kind oder Jugendlicher
nicht mehr bewegen kann, braucht es na-
tirlich eine rasche Schmerzstillung, bis die
Diagnostik gelaufen und ausgewertet ist.

? Wo kiénnen priventive MafSnahmen
ansetzen, um Riickenschmerzen bei Kin-
dern und Jugendlichen und deren Chro-
nifizierung entgegenzuwirken?

Wirth: Die modernen Kommunikationsme-
dien gehoéren heute zum Alltag, und wir
missen damit umgehen. Das heif3t aber
auch, man muss ausreichend Ausgleich fur
Bewegung schaffen. Kinder sollten friihzei-
tig und dauerhaft Sport treiben, und zwar
den, den sie gerne machen.

Das ist auch in der Patientenversion der
Leitlinie gut beschrieben, wo ganz klar ge-
sagt wird: Such’ Dir was raus, was Dir Spaf3
macht, und mach’ das regelméafig, und zwar
nicht unbedingt als Leistungssport. Das ist
im Verein in der Regel leichter umzusetzen

als Freizeitgestaltungen unter eigener Regie.

Allerdings spielen dabei auch soziale As-
pekte eine Rolle. Wir miissen auch an Fami-
lien mit  begrenzten finanziellen
Méoglichkeiten denken und nach Unterstiit-
zungsmoglichkeiten suchen, um auch die-
sen Kindern Zugang zu sportlichen
Angeboten zu ermoglichen.

Wir haben hier gerade eine Studie abge-
schlossen zu einer zuséatzlichen orthopadi-
schen Vorsorgeuntersuchung fir Kinder
und Jugendliche im Alter zwischen 10 und
14 Jahren und festgestellt, dass die Beteili-
gung daran aus den sozial schwéacheren
Bereichen deutlich schlechter war. Das
macht einem schon Sorge, denn was hilft es,
wenn im Gymnasium alle im Sportverein
sind und diejenigen, die keinen Zugang zu
hoherer Bildung haben, mit Smartphone
und Kreuzschmerzen in der Ecke sitzen?

? Herr Professor Wirth, ganz herzlichen
Dank fiir das Gesprich! Redaktion

Das Gesprach flihrte Eva Bauer.
Dieses Interview wurde erstmals in der
Arztezeitung am 12.11.2025 veréffentlicht.
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1 Thoraxschmerzen, Atemnot, Gewichtsverlust und auffilliges EKG - welche Diagnoseschritte sind jetzt entscheidend?
Thomas Hoppen: Blickdiagnose in Ausgabe 3/2025
Der Fall eines 14-jahrigen Jungen, der mit oben genannten Symptomen in die Notaufnahme kam, gab den behandelnden Kollegen

zunachst Ratsel auf.

2 Kinder mit Verbrithung oder Verbrennung altersgerecht

versorgen! - Elke Oberhofer
Leiltlinie im Fokus in Ausgabe 2/2025

3 Angeborene Herzfehler aus der Perspektive der Kinder-
kardiologie - Ulrike Herberg, Ezgi S6nmez
Zertifizierte Fortbildung in Ausgabe S1/2024

4 Pneumonie - neue Leitlinie, alles anders? - Kathrin Wittig

Fortbildung in Ausgabe 6/2024

5 Leitlinie zum Fiebermanagement bei Kindern und

7 Husten - zwischen nervig und nétig - Thomas Niilein

Zertifizierte Fortbildung in Ausgabe 6/2024
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9 Terra-firma-forme Dermatose — Marc Pleimes
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10 Problemdermatophytosen: Klinik, Diagnostik und
Therapie - Dietrich Abeck

Jugendlichen liegt vor — Martin Schwenger

Fortbildung in Ausgabe 3/2025

6 Zwei Freunde auf Schlittenfahrt: Welche Verdachtsdiag-
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Blickdiagnose in Ausgabe 6/2024
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Lichen sclerosus
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Lichen sclerosus: Besonderheiten im

Kindesalter

Frihe Diagnose und leitliniengerechte Therapie sind entscheidend

Die friihzeitige Erkennung und konsequente Behandlung des Lichen
sclerosus ist von zentraler Bedeutung - dennoch bleibt die Erkrankung
haufig unerkannt. Die neue S3-Leitlinie soll Arztinnen und Arzten hel-
fen, die Erkrankung rechtzeitig zu diagnostizieren und leitlinienkon-
form zu therapieren, um Folgeschaden zu vermeiden.

ie Ursachen des Lichen sclerosus

(LS) sind bislang nicht vollstandig
geklart; eine genetische Disposition
wird jedoch vermutet. Die Erkrankung
kann in jedem Lebensalter auftreten.
Frauen sind deutlich hdufiger betroffen
als Méanner — das Verhiltnis reicht je
nach Studie von 3:1 bis 10:1. Besonders
hiufig erkranken Frauen nach der Me-
nopause, doch auch Kinder - meist vor
der Pubertdt - zeigen einen Erkran-
kungsgipfel. Die Privalenz variiert zwi-
schen etwa 0,1 % bei Kindern und bis zu
3% bei Frauen tiber 80 Jahren.

Der Verlauf ist meist chronisch. Ins-
besondere bei verspitetem Therapiebe-
ginn kénnen trotz Behandlung narbige
Verdnderungen mit funktionellen Ein-
schrankungen zuriickbleiben. In einer
Minderheit der Fille manifestiert sich
LS auch extragenital.

Klinisches Bild

Bei Méadchen und Frauen stehen zunéchst
Juckreiz und Schmerzen im Vordergrund,
wihrend Ménner hiufiger iiber sexuelle
Funktionsstérungen berichten. Typi-
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scherweise sind bei Frauen die Interlabi-
alfalten, Labia minora, Glans clitoridis,
das Praputium und die Commissura pos-
terior betroffen; bei Madchen haufig auch
das Perineum (Abb. 1). Im Verlauf fithren
atrophische Veridnderungen zu erhéhter
Verletzlichkeit der Haut mit Erosionen,
Fissuren und gelegentlichen Blutungen.
Schmerzen bei der Defikation konnen
insbesondere bei Méadchen sekundér zu
Obstipation fithren.

Bei Jungen und Médnnern manifestiert
sich LS typischerweise an Glans penis,
Sulcus coronarius, Meatus urethrae oder
der Vorhaut. Haufige Folgen sind Phi-
mose, Verwachsungen und Miktionssto-
rungen, die zu Dysurie fithren kénnen.
Eine sekundére Phimose im Kindesalter
sollte stets an LS denken lassen.

Typische primére Lisionen sind flache,
elfenbeinfarbene Maculae oder Papeln,
die zu diinnen, teils hyperkeratotischen
Plaques konfluieren. Hyperkeratosen
zeigen sich als hellweifSe, pudrig wirken-
de Areale. Auf der Vulva oder am Penis
kénnen zusitzlich Odeme, Rétungen,
Fissuren und Erosionen auftreten. Pur-

pura und Ekchymosen sind harmlos,
werden jedoch héufig als belastend emp-
funden.

Narbenbildungen treten bei bis zu
80 % der Frauen und etwa 30 % der Mad-
chen auf, bei Mannern seltener. Sie kon-
nen zu Verwachsungen oder dem Ver-
lust der Labia minora fithren. Eine peri-
anale Beteiligung ist bei Mddchen und
Frauen typisch und duflert sich durch
Rotung, Atrophie oder Sklerose mit Ero-
sionen und Fissuren; selten entstehen
Narben mit Analstenosen.

Triggerfaktoren

Mechanische Reizungen (z. B. Traumata,
operative Eingriffe, Piercings) und irri-
tative Einfliisse, wie ibermafliger Was-
serkontakt, Urinexposition, intensive
Reinigung, synthetische oder enge Klei-
dung sowie Feuchttiicher sollten an be-
troffenen Stellen vermieden werden.
Auch pflanzliche oder parfiimierte Topi-
ka, topische Antihistaminika und Anis-
thetika sind ungeeignet.

Diagnose

Die Diagnose wird in der Regel anhand
des charakteristischen klinischen Er-
scheinungsbilds gestellt. Klinische
Scores befinden sich noch in der Ent-
wicklung. In typischen Féllen, wenn z. B.
Hyperkeratose oder Sklerose und Ek-
chymosen vorhanden sind, ist keine Bi-
opsie erforderlich. Eine histologische Si-
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Nachgefragt

,ES gibt keine Therapiealternative zu Glukokortikoiden”

Dr. med. Susanne Fricke-Otto aus Krefeld behandelt in ihrer Madchen-
sprechstunde regelmiBig Patientinnen mit Lichen sclerosus. Uber ihre Er-

fahrungen berichtet sie im Interview.

? Welche Symptome bzw. klinische Zei-
chen sind bei Mddchen und Jungen cha-
rakteristisch fiir Lichen sclerosus?

Dr. med. Susanne Fricke-Otto: Bei Mad-
chen treten haufig wiederkehrender
Juckreiz, Schmerzen, R6tungen und Prob-
leme beim Wasserlassen auf, gelegentlich
auch Ausfluss. Manche neigen zu Verstop-
fung oder klagen lber analen Juckreiz.
Insgesamt kann das gesamte Spektrum
genitaler und perianaler Beschwerden
auftreten. Wichtig ist, zunédchst eine Vulvi-
tis oder Vaginitis auszuschlie3en.

Jungen stellen sich oft mit Vorhautver-
klebungen vor. Nicht selten erfolgt die
Diagnose erst im Rahmen einer Operation
oder bei der Abklarung einer Phimose
durch Kinderchirurgen oder -urologen.

Grundsatzlich sollte die Diagnose eines
Lichen sclerosus klinisch gestellt werden
- Biopsien fuihren wir nicht durch. Nattrlich
braucht es Erfahrung, um die Befunde
richtig einzuordnen. Ist man sich unsicher,
ob eine Therapie begonnen werden sollte,
empfiehlt sich die Uberweisung zu kinder-
und jugendgynakologisch weitergebilde-
ten Kolleginnen und Kollegen. Spricht die
Klinik fiir einen Lichen sclerosus, sollte die
Glukokortikoidtherapie begonnen wer-
den.

? Was ist bei der Behandlung von Kin-
dern besonders zu beachten?

Fricke-Otto: Die Therapie ist ein Off-Label-
Use und folgt einem standardisierten
Schema tiber zwolf Wochen mit einer topi-
schen Kortisonbehandlung, zum Beispiel
mit Mometason oder Clobegalen, die
schrittweise ausgeschlichen wird. In den
ersten vier Wochen erfolgt die Anwendung
taglich, in den folgenden vier Wochen je-
den zweiten Tag und in den letzten vier
Wochen nur noch einmal wdchentlich.
Nach Abschluss der drei Monate kommen
ausschlieBllich Pflegeprodukte zum Ein-
satz, wie Tannolact® Sitzbader, Tannolact®
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Creme oder Deumavan® Creme. Bei erneut
auftretenden Beschwerden kénnen Gluko-
kortikoide voriibergehend kurzzeitig wie-
derangewendet werden. Tritt nach lange-
rer Zeit ein Rezidiv auf, kann der gesamte
Therapieblock wiederholt werden.

In den allermeisten Fallen bessern sich
die Beschwerden und der Lokalbefund
schnell. Dann kann die Therapie erst ein-
mal abgeschlossen werden. Eine Weiter-
fuhrung der Therapie mit Emollenzien ist
ratsam. Sollten spater wieder Symptome
wie Juckreiz auftreten, sollte erneut beur-
teilt werden, wie sich diese Symptome
unter geeigneter Genitalpflege im Verlauf
entwickeln. Gllcklicherweise sehen wir
insgesamt relativ wenige Rezidive im Kin-
desalter.

? Worauf sollte bei der Genitalhygiene
geachtet werden?

Fricke-Otto: Eltern sollten auf jeden Fall
Uber die Genitalhygiene aufklart werden.
Bei Madchen heif3t das vor allem, dass der
Urin moéglichst senkrecht in die Toilette
flieBt. Sie sollten sich dazu im sogenannten
Pippi-Langstrumpf-Sitz, also verkehrt her-
um auf die Toilette setzen. Da kleine
Méadchen mit ihren kurzen Beinen oft nicht
richtig sitzen, flie3t der Urin sonst haufig
nach hinten ab. So kann es viel schneller zu
Reizungen und Entziindungen kommen.
Zur Reinigung reichen Wasser und ein
weicher Lappen einmal taglich. Genitalhy-
giene ist wichtig, darf aber nicht tibertrie-
ben werden. Dariiber sollte man mit den
Eltern ausflhrlich sprechen.

? Wie gehen Sie vor, wenn eine Behand-
lung mit Glukokortikoiden abgelehnt
wird oder keinen Effekt zeigt?

Fricke-Otto: Wenn wir die Eltern gut auf-
klaren und erldutern, dass es keine Thera-
piealternative zu Glukokortikoiden gibt,
stimmen sie der Therapie in den allermeis-
ten Fallen zu. Es ist wichtig zu erklaren,

,Gliicklicherweise sehen
wir insgesamt relativ
wenige Rezidive im
Kindesalter.”

Dr. med. Susanne Fricke-Otto

Leiterin Kinderendokrinologie und Dia-
betologie sowie der Kinder- und jugend-
gynakologischen Sprechstunde im Heli-
os Klinikum Krefeld. Mitautorin der S3-
Leitlinie ,Lichen sclerosus”

dass sich die Beschwerden ohne Behand-
lung verschlimmern kénnen und dauer-
hafte Veranderungen wie atrophische
Hautveranderungen zuriickbleiben - ein
Leben lang. Das wollen die Mtter in der
Regel nicht fur ihre Tochter. Wir erlautern,
dass es sich um eine lokale Therapie han-
delt, die in zwolf Wochen zu Ende ist, die
zwar off-label ist, aber keine Nebenwirkun-
gen hat. Wenn wir erklaren, dass die The-
rapie gut begleitet wird und nach Leitlinie
durchgefiihrt wird, wird sie normalerweise
nicht abgelehnt. Eine sorgfaltige Aufkla-
rung ist dabei entscheidend.

Einen Fall, in dem die Glukokortikoidthe-
rapie keine Wirkung gezeigt hatte, hatte
ich bisher nicht. Sollte dies vorkommen,
wadre eher die Diagnose zu hinterfragen.
Bei Lichen sclerosus ist die Wirksamkeit
von Glukokortikoiden erwiesen. Bei aus-
bleibendem Therapieerfolg muss geklart
werden, ob méglicherweise eine Vulvova-
ginitis vorliegt, die mit Sitzbadern oder
Ostrogenen behandelt werden kann. Auch
eine bakterielle Infektion mit vermehrtem
Ausfluss ist denkbar und kann durch einen
Abstrich abgeklart werden. Wenn die
Therapie nicht anschlagt, muss man immer
untersuchen, welche andere Ursache infra-
ge kommt.

! Frau Dr. Fricke-Otto, vielen Dank
fiir das Gesprdich!

Das Interview fiihrte Dr. Nicola Zink

13



o
8
3
>
£
5
T
i
=
-
QJ
=)
£
S
wv
©)

Medizin aktuell | Leitlinie Lichen sclerosus

Abb. 1: Lichen sklerosus bei einem 7-jahri-
gen Mddchen: hyperkeratotisch verdnder-
tes Epithel, Vulva und Anus betroffen
(Form einer 8), Hauteinblutungen, Rhaga-
de am Damm

cherung kann jedoch sinnvoll sein,
wenn die Diagnose unklar bleibt, eine
Dysplasie oder maligne Transformation
vermutet wird oder die Erstlinienthera-
pie versagt — vorausgesetzt, die Thera-
pietreue wurde iiberpriift.

Bei Kindern sollte eine Biopsie auf-
grund der Belastung nur in Ausnahme-
fallen erfolgen. Bei Jungen wird iibli-
cherweise im Rahmen einer Zirkumzisi-
on aufgrund einer sekundédren Phimose
hiufig eine feingewebliche Unter-
suchung der Vorhaut vorgenommen,
wodurch eine zusitzliche Biopsie ent-
fallt.

Therapieempfehlungen

Eine verzogerte Behandlung fiithrt hiu-
fig zu unbefriedigenden Ergebnissen, da
die Sklerosierung trotz Therapie fort-
schreiten kann. Eine vollstindige Re-
mission ohne Rezidiv ist selten. Ver-
schlechtern sich die Symptome, muss
die Therapie tiberpriift und gegebenen-
falls angepasst werden; Differenzialdia-
gnosen wie Kontaktallergien, Infektio-
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nen oder maligne Veranderungen sind
auszuschlielen.

Hygienemalinahmen

Kontakt mit Irritanzien wie Schweif3,
Urin, vaginalem Sekret, Menstruations-
blut, Seifen oder enger Unterwische
kann Mazerationen und Fissuren ver-
stirken. Auch Pilz-, bakterielle oder vi-
rale Infektionen oder Kontaktallergien
koénnen Beschwerden verschlimmern.
Eine milde, reizfreie Intimhygiene ist
daher essenziell. Auf Seifen, Shampoos
und Schaumbéder sollte moglichst ver-
zichtet werden.

Topische Glukokortikoide
Unabhingig von Alter und Geschlecht
gelten topische Glukokortikoide der
Klasse III oder IV als Therapie der ers-
ten Wahl (z. B. Clobetasolpropionat
0,05% oder Mometasonfuroat 0,1 %).
Bei Kindern werden vorzugsweise mo-
derne Glukokortikoide der Klasse III
eingesetzt. Das Leitliniengremium rat,
Glukokortikoide in Salben-Grundlage
anstelle von Cremes oder Lotionen zu
verwenden. Die Anwendung erfolgt so-
wohl in akuten Schiiben als auch zur Er-
haltungstherapie.

Empfohlen wird eine halbe bis ganze
Fingertip-Einheit einmal tédglich iiber
etwa drei Monate; anschlieflend kann
die Frequenz langsam reduziert werden.
Nicht alle Praparate sind fiir alle Alters-
gruppen zugelassen, ein méglicher Off-
Label-Use sollte mit Eltern bzw. Patien-
ten besprochen werden. Nebenwirkun-
gen sind selten.

Falls Glukokortikoide nicht ausrei-
chend wirksam sind oder nicht einge-
setzt werden kénnen, kommen topische
Calcineurininhibitoren (off-label) als Al-
ternative in Betracht. Bei Kindern und
Erwachsenen mit genitalem bzw. extra-
genitalem LS kann zudem eine ergin-
zende Therapie mit topischen Retinoi-
den (off-label) erwogen werden.

Emollenzien

Eine konsequente Basistherapie mit
Emollenzien stabilisiert die Hautbarrie-
re und unterstiitzt die Riickbildung von
Symptomen. Die regelmifiige Anwen-
dung riickfettender Salben ist insbeson-
dere vor Sport und Schwimmen, Ge-
schlechtsverkehr, Baden oder Miktion

hilfreich. Nach initialer Glukokortiko-
idtherapie sollten sie mindestens zwei-
mal taglich aufgetragen werden, zeitlich
versetzt zur Steroidanwendung.

Geeignete Inhaltsstoffe sind etwa La-
nolin, Fettsduren, Paraffine, pflanzliche
Ole oder Propylenglykolderivate. Duft-
stoffe, Benzoesdure, PEGs oder Natri-
umlaurylsulfat sollten vermieden wer-
den, da sie Irritationen oder Allergien
auslosen konnen. Duftstofffreie Pripa-
rate sind zu bevorzugen.

Chirurgische Eingriffe

Bei Frauen mit therapieresistenter Intro-
itusstenose kann eine operative Adhé-
siolyse oder Vulvaplastik erforderlich
sein. Bei Médchen sind chirurgische
Eingriffe nur in Ausnahmefillen indi-
ziert.

Bei Jungen und Ménnern mit persis-
tierender LS-bedingter Phimose ist die
Zirkumzision die Behandlung der Wahl.
Die vollstindige Entfernung der Vorhaut
wird bevorzugt. Studien deuten darauf
hin, dass eine frithe Beschneidung das
Risiko fiir LS verringern kann.

Extragenitaler Lichen sclerosus
Extragenitale Manifestationen treten sel-
tener auf und betreffen meist den Rumpf
(submammdr, abdominal, gluteal),
Schultern, Handgelenke oder proximale
Extremitaten. In Mitteleuropa sind 10—
20% der Patientinnen und Patienten be-
troffen, iiberwiegend Frauen.

Klinisch zeigen sich porzellanartige,
polygonale Papeln oder Plaques. Eine
Abgrenzung zur Morphea ist aufgrund
ahnlicher Erscheinungsbilder nicht im-
mer einfach; beide Erkrankungen kon-
nen koexistieren. Dr. Nicola Zink

Hortipp: Akne inversa

Darf es nochmehr Dermatologie sein,
aber zum Hoéren? Mit dem Springer
Medizin Podcast halten wir Sie auf
dem Laufenden - zum Beispiel zum
Thema Akne inversa. Dr. med. Anne
Lodde erklért, wie man mit einer einfa-
chen Frage viel Leid ersparen kann.
EsdRet® Hier gehs’s direkt zum
: % Podcast:

https://go.sn.pub/uynqg7a
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Neue Chancen in der Behandlung des

nephrotischen Syndroms

Das idiopathische nephrotische Syndrom (NS) als hdufigste glomerulare
Erkrankung im Kindesalter gehort weiterhin zu den Problemfallen im
padiatrischen Alltag: Es lasst sich in 80-90 % der Falle zwar mit Steroiden
erfolgreich behandeln; die Steroidtherapie ist aber fast immer mit erhebli-
chen Nebenwirkungen verbunden, funktioniert nicht bei allen Kindern und
verhindert zudem nicht zuverldssig Rezidive.

Welchen Effekt der gegen B-Zellen
gerichtete monoklonale Antikor-
per Rituximab bei Kindern mit einem
hiufig rezidivierenden oder steroidab-
hangigen NS hat, wurde in einer pros-
pektiven, randomisierten multizentri-
schen Studie in Japan untersucht. Dazu
wurden 43 Kinder mit einem idiopathi-

schen nephrotischen Syndrom, die die
Kriterien haufiger Rezidive oder einer
Steroidabhéngigkeit erfiillten, randomi-
siert. 18 Kinder erhielten einmalig Ritu-
ximab 375 mg/m?i. v., maximal 500 mg,
22 wurden mit Placebo behandelt.

Die Relaps-freie Zeit wihrend der
einjihrigen Studiendauer war signifi-
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- — — — Placebo

T T T T
0 50 100 150
Number at risk
Rituximab 18 18 15 15
Placebo 12 19 7 3

200 250 300 350 400

Time since assignment (days)

12 10 9 8
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Abb. 1: Durch die einmalige Rituximab-Therapie bei Patienten mit nephrotischem Syn-
drom war die Relaps-freie Zeit wahrend der einjahrigen Studiendauer signifikant langer

als mit Placebo [aus Sci Rep 2025;15:34306].
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Dr. med. Thomas
w% Hoppen, M.A.

) Koblenz

kant linger in der Rituximab Gruppe
(median: 285 vs. 81 Tage; p < 0.001,
Abb. 1). Auch in der dreijéhrigen Nach-
beobachtung zeigte sich eine hohere
Rezidivfreiheit in der mit dem Biologi-
kum behandelten Gruppe (38 % vs. 9 %).
Infusionsreaktionen waren haufiger in
der Verumgruppe; andere adverse Re-
aktionen wurden nicht hiufiger beob-
achtet.

lijima K et al (2025) Rituximab-induced long-
term remission in childhood-onset, uncompli-
cated, frequently relapsing or steroid-depen-
dent nephrotic syndrome: a randomized, place-
bo-controlled trial and a follow-up study.

Sci Rep 15:34306

Kommentar
Wer bei haufig rezidivierendem NS die zum
Teil massiven Nebenwirkungen der Steroide
bei den Kindern beobachtet hat, wird sich
Uiber neue, steroidsparende Therapieoptio-
nen freuen. Bisher gab es Studien mit Calci-
neurininhibitoren, Mycophenolat-Mofetil
(MMF) oder Cyclophosphamid, allesamt
Medikamente nicht ohne assoziierte Be-
schrankungen von Wirksamkeit oder Ver-
traglichkeit. Die hier vorgestellte Studie
zeigt nun eine zusatzliche Therapieoption
mit insgesamt guter Vertrdglichkeit, aller-
dings nicht optimaler Langzeitwirksamkeit.
Zur Verbesserung der Langzeiteffektivitat
zu diskutieren waren einerseits ein friihzei-
tigerer Einsatz bereits bei Diagnosestellung
des NS, zum anderen eine bessere Charak-
terisierung der gut ansprechenden Kinder
mit molekularen Markern, wie z. B. den
kiirzlich entdeckten anti-Nephrin-Antikor-
pern (Hengel E et al (2024) N Engl J Med
391:422-433). Und natdirlich bedarf es direkt
vergleichender Studien des Biologikums
mit MMF oder Calcineurininhibitoren.

Dr. med. Martin Cla8en

Péadiatrie hands-on  2026; 38 (1)



Dr. med. Janna-Lina
Kerth

Dusseldorf

Friiher Substanzkonsum beginnt beim Umfeld

Der frithe Beginn von Alkohol-, Tabak- oder Cannabiskonsum ist ein relevan-
ter Risikofaktor fur langfristige gesundheitliche und psychosoziale Folgen.
Besonders gefahrdet sind Kinder und Jugendliche mit psychischen und
somatischen Beschwerden. Eine aktuelle Auswertung einer gro3en Kohorte
untersucht, welche Rolle familidre und soziale Faktoren bei der Substanz-
initiilerung in dieser vulnerablen Gruppe spielen.

E ine Forschergruppe von der Univer-
sity of Michigan analysierte Langs-
schnittdaten von 9.848 Kindern und Ju-
gendlichen aus der US-amerikanischen
Adolescent Brain Cognitive Develop-
ment (ABCD) Study. Eingeschlossen
wurden Teilnehmende im Alter von
neun bis zehn Jahren ohne Substanz-
konsum zu Studienbeginn, die tiber bis
zu vier Jahre nachverfolgt wurden. Die
Kinder wurden anhand ihrer Symptom-
verldaufe in zwei Gruppen eingeteilt:
asymptomatisch/gering belastet versus
moderat bis hoch belastet mit komorbi-
den psychischen und somatischen Sym-
ptomen.

Primérer Endpunkt war die Initiie-
rung von Substanzkonsum (Alkohol, Ta-
bak oder Cannabis). Zusatzlich wurden
jahrlich individuelle Risikowahrneh-
mungen sowie familidre (elterlicher Sub-
stanzkonsum, elterliche Regeln, elterli-
che Kontrolle) und Peer-Faktoren (wahr-
genommene Ablehnung bzw. Konsum
im Freundeskreis) erhoben.

Kinder und Jugendliche mit moderat/
hoch ausgeprigten Symptomverldufen
wiesen initial ein um 56 % erhohtes Ri-
siko fiir eine frithe Substanzinitiierung
auf. Dieser Effekt verlor jedoch seine Si-
gnifikanz, sobald familidre und Peer-
Faktoren in die Modelle einbezogen
wurden. Unabhéngig protektiv wirkten

Pédiatrie hands-on 2026; 38 (1)

eine hohe elterliche Kontrolle, klare Ver-
bote, hohe individuelle Risikowahrneh-
mung sowie wahrgenommene Ableh-
nung von Substanzkonsum im Freun-
deskreis. Dagegen erh6hten permissive
elterliche Regeln und jeglicher wahrge-
nommene Substanzkonsum unter Peers
das Risiko deutlich.

Ein signifikanter Interaktionseffekt
zeigte sich fiir den elterlichen Substanz-
konsum: Wenn ein elterliches Substanz-
problem vorlag, hatten Kinder und Ju-
gendliche mit moderat/hoch ausgeprig-
ter Symptomatik ein signifikant hoheres
Risiko fiir frithe Substanzinitiierung
(siehe Abb. 1).

Voepel-Lewis T et al (2025) Social environmen-
tal factors help to explain early substance use
initiation among youth with comorbid psycho-
logical and somatic symptom trajectories. J
Adolesc Health $1054-139X(25):00505-1

Kommentar

Die Studie liefert eine klinisch hochrelevan-
te Botschaft: Psychische und somatische
Belastungen allein fiihren nicht zwangslau-
fig zu frilhem Substanzkonsum. Entschei-
dend ist das soziale Umfeld. Familidre
Strukturen, elterliche Vorbildfunktion und
Peer-Normen beeinflussen das Risiko maf3-
geblich - vor allem bei vulnerablen Kindern.
Fir die kinder- und jugendarztliche Praxis

0,2 4

0,15 4

-

0 4

asymptomatisch/gering
belastet durch
komorbide Symptome

Risikorate

moderat/hoch

belastet durch
komorbide
Symptome

+— elterliches Suchtproblem = ja
i elterliches Suchtproblem = nein

Abb. 1: lllustration des Interaktionseffekts
zwischen komorbider Symptomgruppe
und Substanzkonsumproblem der Eltern.
Dargestellt sind Hazard Ratios mit

95 % Konfidenzintervallen.

bedeutet dies, dass Pravention nicht aus-
schlieBlich symptomzentriert erfolgen darf.
Gerade bei Kindern mit wiederkehrenden
Schmerzen, Schlafstérungen, Angst- oder
Depressionssymptomen sollten familidre
Rahmenbedingungen aktiv exploriert
werden. Klare elterliche Regeln, konsequen-
te Aufsicht und eine reflektierte Haltung der
Eltern zu eigenem Substanzkonsum sind
zentrale Schutzfaktoren.
Die Ergebnisse unterstreichen zudem die
Bedeutung friiher universeller Pravention
bereits vor der Adoleszenz. U- und J-Unter-
suchungen bieten eine wichtige Gelegen-
heit, elterliche Unsicherheiten anzuspre-
chen, Risiken zu benennen und Schutzfak-
toren gezielt zu starken. Substanzpraventi-
on beginnt nicht mit dem ersten
Alkoholkontakt, sondern im familidren All-
tag der Kindheit.

Dr. med. Janna-Lina Kerth
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Osteogenesis Imperfecta - Wirbelkompressionen als Friihsymptom

Abb. 1 a: Bei einer ersten Rontgenauf-
nahme der Wirbelsdule zeigte sich bei
dem Neugeborenen eine leicht erhéhte
Transluzenz der Wirbel, jedoch keine De-
formitat oder Hohenverlust [aus N Engl J
Med. 2026; 394(1):78]; Abb. 1 b: Eine er-
neute Réntgenaufnahme der Wirbelsdule
im Alter von 3,5 Monaten zeigte einen er-
heblichen Verlust an Wirbelknochenmas-
se sowie Wirbelkompressionsfrakturen
(Pfeile) [aus N Engl J Med. 2026;394(1):78]

Ein mannliches Neugeborenes von 17 Ta-
gen wurde wegen Verdachts auf Osteoge-
nesis imperfecta (Ol) in eine Kinderklinik
fur Skeletterkrankungen Giberwiesen. Eine
prénatale Ultraschalluntersuchung in der
23. Schwangerschaftswoche hatte ver-
kirzte und deformierte R6hrenknochen
mit moglichen Femurfrakturen gezeigt. Es
gab keine familidre Vorbelastung fur Ske-
letterkrankungen. Bei der korperlichen
Untersuchung wurden Makrozephalie,
blaue Skleren sowie O-Beine und verkirz-
te Beine festgestellt. Rontgenaufnahmen
der Wirbelsdule zeigten eine leicht erhoh-
te Transluzenz der Wirbel, jedoch keine
Deformitat oder einen Hohenverlust
(Abb. 1a). In den folgenden 2,5 Monaten
traten neue Frakturen der Humerus- und
Femurknochen auf. Eine erneute Ront-
genaufnahme der Wirbelsaule im Alter
von 3,5 Monaten zeigte einen erheblichen
Verlust an Wirbelknochenmasse sowie
Wirbelkorperkompressionsfrakturen
(Abb. 1b). Genetische Tests identifizierten
eine Missense-Mutation in COLTA1, dem
Gen, das — zusammen mit COL1A2 - Typ-I-
Kollagen kodiert. Es wurde die Diagnose
Osteogenesis imperfecta Typ Ill gestellt.
Im Alter von 5 Monaten startete eine vier-

Erziehungsstile und Elternprogramme als
Schlussel fur kindliche Gesundheit

Elterliches Verhalten pragt die Entwicklung von Kindern nachhaltig - kognitiv,
emotional und kérperlich. Eine aktuelle Ubersichtsarbeit fasst den For-
schungsstand zu Erziehungsstilen, neurobiologischen Mechanismen und evi-
denzbasierten Elterninterventionen zusammen und zeigt auf, welche zentrale
Rolle die pddiatrische Primdrversorgung dabei einnehmen kann.

E ine Gruppe US-amerikanischer For-
scher um Ellen L. McMahon vom
Vanderbilt University Medical Center
prisentiert eine narrative Ubersichtsar-
beit zur Bedeutung von Erziehungsstilen
und Elterninterventionen fiir die kind-
liche Gesundheit. Basierend auf ent-
wicklungspsychologischen, neurobiolo-
gischen und klinischen Studien be-
schreiben die Autoren die vier klassi-
schen Erziehungsstile nach Baumrind et
al. (autoritativer, autoritérer, permissiver
und vernachléssigender Stil) sowie de-
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ren langfristige Auswirkungen auf psy-
chische Gesundheit, schulische Leistun-
gen und soziale Kompetenzen.

Ein autoritativer Erziehungsstil - ge-
kennzeichnet durch hohe Warme und
klare Grenzen - ist konsistent mit den
giinstigsten Entwicklungsoutcomes as-
soziiert, darunter bessere Emotionsre-
gulation, hohere schulische Leistungen
und ein geringeres Risiko fiir psychische
Storungen. Demgegeniiber sind harte,
permissive oder vernachlédssigende Er-
ziehungspraktiken mit erhéhten Risiken

teljahrliche Behandlung mit intravendsen
Bisphosphonaten. Acht Monate nach der
ersten Infusion war nur eine neue Fraktur
aufgetreten.

Quelle: Stasek S et al (2026) Osteogenesis Im-
perfecta. N Engl J Med. 394(1):78

Kommentar

Die Ol ist eine Erbkrankheit, die die Struk-
tur und Funktion von Knochen und Bin-
degewebe beeintrachtigt und weltweit
ca. 1 von 15.000 bis 20.000 Menschen be-
trifft. Ihr Erscheinungsbild kann sehr un-
terschiedlich sein. Frakturen aufgrund
von Knochenbriichigkeit treten beson-
ders hdufig im Kindesalter, selten auch im
Erwachsenenalter auf. Die Ol wird in der
Regel préanatal, bei der Geburt oder in der
frihen Kindheit diagnostiziert, je nach Ol-
Typ. Dieser Fall zeigt eindrticklich, dass
bei schwerer Ol bereits im friihen Saug-
lingsalter Wirbelkompressionen auftreten
konnen, d. h. lange bevor sich die durch
Sitzen oder Stehen verursachte Belastung
durch die Schwerkraft entwickelt.

Dr. med. Thomas Hoppen

fiir Angst, Depression, Verhaltensauftdl-
ligkeiten, beeintréachtigter Stressregula-
tion und strukturellen Verdnderungen
im Gehirn verbunden.

Die Autoren stellen zudem neurobio-
logische Mechanismen dar, tiber die Er-
ziehung wirkt, etwa tiber die Regulation
der Hypothalamus-Hypophysen-Ne-
bennieren-Achse, kortikale Reifungs-
prozesse und epigenetische Verdnderun-
gen. Aufbauend darauf werden evidenz-
basierte Elternprogramme vorgestellt,
die je nach Bedarf universell, selektiv
oder gezielt eingesetzt werden konnen (z.
B. Triple P, Incredible Years, Nurse-Fa-
mily Partnership, Attachment and Bio-
behavioral Catch-Up). Diese Interventi-
onen zeigen positive Effekte auf elterli-
che Kompetenzen, Stressbelastung so-
wie auf das emotionale und kognitive
Entwicklungspotenzial von Kindern.

Ein zentrales Anliegen der Arbeit ist
die Integration elternbezogener Priven-
tion in die padiatrische Regelversorgung.

Péadiatrie hands-on  2026; 38 (1)



Die American Academy of Pediatrics
empfiehlt ein gestuftes, trauma-infor-
miertes Vorgehen mit universellem
Screening, entwicklungsbezogener Be-
ratung und enger Vernetzung mit loka-
len Unterstiitzungsangeboten.

McMahon EL, Ward BT, Aston H, Scholer SJ
(2025). Parenting styles and interventions for
the child health clinician. Curr Probl Pediatr
Adolesc Health Care. 55:101864

Kommentar

Diese Ubersichtsarbeit verdeutlicht ein-
drucksvoll, dass Elternarbeit keine weiche
Zusatzleistung, sondern eine hochwirksa-
me prdventive GesundheitsmaBnahme
darstellt. Besonders lberzeugend ist die
Verbindung von entwicklungsbiologischen
Grundlagen mit konkreten, im Praxisalltag
umsetzbaren Interventionsstrategien. Fiir
Kinder- und Jugenddrztinnen und -drzte
ergibt sich daraus ein klarer Auftrag: Die
Qualitat der Eltern-Kind-Beziehung sollte
systematisch berticksichtigt werden - &hn-

Smartphones beglinstigen Depressionen,
Fettleibigkeit, Schlafmangel

Aktuell wurde der Zusammenhang zwischen Smartphone-Besitz und Alter
beim Erwerb eines Smartphones (SP) mit Gesundheitskriterien im friihen Ju-
gendalter untersucht. Die Ausgangshypothese war, dass der Besitz eines SP
insbesondere in jiingerem Alter mit schlechteren Ergebnissen einhergeht.

D ie Stichprobe umfasste 10.588 Teil-
nehmende, akquiriert 2016-2022,
Alter 9-16 Jahre, aus der ,,Adolescent
Brain Cognitive Development Study”.
Mithilfe von logistischen Regressions-
modellen wurden die Zusammenhénge
zwischen dem Besitz eines SP und dem
Alter beim ersten Erwerb eines SP
(Abb. 1) longitudinal und représentativ
analysiert. Bei den Teilnehmenden, die
im Alter von zwolf Jahren kein SP besa-
en, wurden die Zusammenhinge zwi-
schen dem kiirzlichen Erwerb eines SP
und den Ergebnissen im folgenden Jahr
beobachtet.

Wesentliche Ergebnisse: Im Alter von
zwoOlf Jahren war der Besitz (n = 6739)
im Vergleich zum Nichtbesitz eines SP
(n = 3849) mit einem hoheren Risiko fiir
Depressionen (Odds Ratio [OR] 1,31,
95% KI: 1,05-1,63), Fettleibigkeit (OR
1,40, 95 % KI: 1,20-1,63) und unzurei-
chendem Schlaf (OR 1,62, 95% KI:
1,46-1,79) verbunden. Ein jiingeres Al-
ter beim Erwerb eines SP war mit Adi-
positas und unzureichendem Schlaf
verbunden (fiir jedes frithere Erwerbs-
jahr OR 1,09, 95% KI: 1,02-1,16 bzw.
OR 1,08, 95% KI: 1,02-1,12). Im Alter
von 13 Jahren hatten unter 3486 Ju-
gendlichen, die im Alter von zwolf Jah-
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ren kein SP besaflen, diejenigen, die im
vergangenen Jahr ein SP erworben hat-
ten (n = 1546), eine hohere Wahrschein-
lichkeit, eine klinisch relevante Psycho-
pathologie zu entwickeln (OR 1,57, 95 %
KI:1,12-2,20) und unzureichenden
Schlaf (OR 1,50, 95 % KI: 1,26-1,77) an-
zugeben als diejenigen, die kein SP er-
worben hatten (n = 1940).

Quelle: Barzilay R et al (2026) Smartphone Ow-
nership, Age of Smartphone Acquisition and
Health Outcomes in Early Adolescence. Pediat-
rics. 157(1):e2025072941

Kommentar

Die Ergebnisse fordern im Grunde ein Vo-
tum fir politische Veranderungen. Die Au-
toren plddieren jedoch nicht fur Einschran-
kungen hinsichtlich des Zugangs und Besit-
zes eines SP. Vielmehr betonen sie die Not-
wendigkeit weiterer Forschung, um die
negativen Auswirkungen des Besitzes von
SP wihrend des Ubergangs von der Kind-
heit zum Jugendalter besser zu verstehen
und zu begleiten, einer Entwicklungsphase,
die ohnehin bereits ein hohes Risiko fur
psychiatrische Stérungen und Schlafprob-
leme mit sich bringt. Der Besitz eines SP
stellt eine besondere Herausforderung dar,
da er Jugendlichen uneingeschrénkten

lich selbstverstandlich wie Wachstum,
Impfstatus oder Entwicklung. Herausfor-
dernd bleibt die praktische Umsetzung
angesichts begrenzter Zeitressourcen, feh-
lender Vergilitung und ungleichem Zugang
zu Unterstlitzungsangeboten. Dennoch
zeigt die Arbeit, dass bereits niedrigschwel-
lige MaBnahmen wie entwicklungsbezoge-
ne Beratung beispielsweise zu strukturier-
ten Routinen einen relevanten Beitrag zur
langfristigen Gesundheit leisten kdnnen.
Eltern zu starken heif3t, Kinder nachhaltig zu

schitzen. Dr. med. Janna-Lina Kerth
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Abb. 1: Darstellung der Altersverteilung
des ersten Smartphonebesitzes

Zugang zu einer Welt verschafft, fur die sie
moglicherweise noch nicht bereit sind,
ohne dass sie liber die nétige Disziplin ver-
figen, um ihr Nutzungsverhalten effektiv
zu steuern. Erndhrung, Medienkonsum,
Beziehungsbildung von Jugendlichen und
auch der Besitz und Nichtbesitz von SP er-
fordern eine engagierte Aufsicht. Jugendli-
che bedirfen des Schutzes und Familien
der Unterstltzung in dieser besonderen
Lebensphase. SP sind aus unserem Alltag
nicht mehr wegzudenken. Zugleich besit-
zen SP ein immenses Suchtpotenzial. Ver-
haltensregeln fiir den Umgang sind deswe-
gen unerldsslich. Da sollte sich im Grunde
jeder an seine eigene Nase greifen, denn
diese Aussage betrifft alle Altersstufen.

Dr. med. Thomas Hoppen
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Literatur kompakt

Wie kann eine Late-onset-Sepsis bei
Frihgeborenen verhindert werden?

Die bakterielle Sepsis stellt angesichts der hohen Inzidenz und der grof3en as-
soziierten Gesundheitsrisiken eines der zentralen Probleme der Neonatologie
dar. Es gibt multiple Versuche, die Inzidenz der Sepsis zu reduzieren. Eine spa-
nische Klinik hat nun die orale Anwendung von bovinem Laktoferrin als Nah-

rungssupplement zur Pravention von Septikdamien bei Friihgeborenen
< 1500 g und/oder < 32 Schwangerschaftswochen untersucht.

D azu wurden 103 Frithgeborene (FG)
randomisiert: 50 erhielten inner-
halb von 72 Stunden post partum erst-
mals und bis zum Alter von vier Wochen
(bzw. bis zur Entlassung) tiglich
150 mg/kg Laktoferrin; die Placebogrup-
pe umfasste 53 Kinder. Das mittlere Ge-
stationsalter lag bei rund 30 SSW, bei
rund einem Drittel lag das Gestationsal-
ter vor der 29. SSW. Das durchschnittli-
che Geburtsgewicht betrug 1357,02 +
312,53 g in der Laktoferrin-Gruppe und
1298,75 + 289,51 g in der Placebogruppe.

Als Outcome-Parameter zeigte sich
eine signifikante Reduktion der Sepsis-

Inzidenz nach der 72. Lebensstunde

(»,Late-onset-Sepsis“): 11/50 in der Ve-
rum-Gruppe, 21/53 in der Placebo-
Gruppe (adjustiertes relatives Risiko RR

0,54; 95 %-KI 0,31-0,93; p = 0,028). Bei

den anderen Parametern wie NEC, BPD,
PDA oder ROP gab es keine signifikan-
ten Unterschiede. In der Verum-Gruppe

gab es tendenziell glinstigere Ergebnisse

fiirimmunologische Parameter und An-
tioxidantien-Spiegel.

Plaza-Astasio V et al (2025) Preventing Sepsis in
Preterm Infants with Bovine Lactoferrin: A Ran-
domized Trial Exploring Immune and Antioxi-
dant Effects. Nutrients 17(19):3154

Kommentar
Lactoferrin ist eine Uberaus interessante
Substanz, weil sie auch in Frauenmilch
enthalten ist und moglicherweise zu den
positiven Effekten der Frauenmilch bei un-
reifen Friihgeborenen beitragt. Diese Sub-
stanz - ein Glykoprotein - behindert das
Bakterienwachstum durch Bindung von Ei-
sen und direkte Interaktion mit Membranen
und Lipopolysacchariden. Sie hat antimik-
robielle, antioxidative, antiinflammatori-
sche und neuroprotektive Effekte.
Die hier referierte Studie zeigt, dass es
lohnend sein kdnnte, weitere Studien bei
sehr unreifen Friihgeborenen durchzufih-
ren. Auch ware zu priifen, ob eine routine-
maBige Supplementierung von Frithgebo-
renennahrungen wiinschenswert waére.
Weiterhin gilt aber, dass bei Verfligbarkeit
von Frauenmilch, gegebenenfalls aus einer
Frauenmilchbank, diese bevorzugt gefiit-
tert werden sollte.

Dr. med. Martin Clal8en

Interessante Studie gefunden?

Autorinnen und Autoren gesucht!

Sie lesen aktuelle Fachliteratur und haben auch noch Spaf8 am Schreiben?
Dann sind Sie unsere Frau oder unser Mann! Wenn Sie bei lhrer Lektire auf
eine spannende aktuelle padiatrische Studie stoen, fassen Sie diese kurz
zusammen und reichen Sie sie fiir unsere Rubrik ,Literatur kompakt” ein.

Medizin lebt von Weiterbildung und Wis-
sensaustausch, meist in Form von Studi-
en. Manche dieser Arbeiten beschreiben
einen bahnbrechenden Fortschritt, ande-
re weisen Mangel auf oder sind fir die
Praxis so nicht umsetzbar. Wenn Ihnen
eine Studie mit ,Redebedarf” unter-
kommt, teilen Sie doch Ihr Wissen und
werden Sie Autor bzw. Autorin in unserer
Rubrik ,Literatur kompakt”! Sie erreichen
mit lhrem Beitrag 9.500 Leserinnen und
Leser, auBerdem honorieren wir jedes
veroffentlichte Studienreferat mit 100 €.

Und so funktioniert es:
— Die besprochene Publikation sollte
nicht alter als sechs Monate und fiir das
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Fachgebiet der Kinder- und Jugend-
heilkunde relevant sein.

— Der Artikel ist zweigeteilt: Der erste Ab-
schnitt gibt die Inhalte der Studie kom-
primiert wieder, im zweiten Teil ordnen
Sie die Ergebnisse beziiglich ihrer Rele-
vanz ein.

— Der Beitrag sollte insgesamt einen Um-
fang von 3.000 bis 4.500 Zeichen inklu-
sive Leerzeichen haben.

_ Grafiken oder Bilder aus der referierten
Publikation konnen eventuell verwen-
det werden, wir kimmern uns um die
Nachdruckrechte.

Teilen Sie Ihr Wissen, und schreiben
Sie fr uns!

Weitere Informationen und

Manuskripteinsendungen unter:
paediatrie@springer.com
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Fortbildung

.Die Therapielandschaft fur
Kinder mit neuromusku-
laren Erkrankungen
befindet sich aufgrund

- neuer Ansatze im Wandel.

[M] dmphoto / Getty Images / iStock (Symbolbild mit Fotomodell)

Innovative Therapien bei genetischen
neuromuskularen Erkrankungen

Im Fokus flir die padiatrische Praxis

Jessika Johannsen

Monogenetische neuromuskuldre Erkrankungen mit Manifestation im
Kindes- oder Jugendalter fiihren bei den Patientinnen und Patienten
haufig zu einer fortschreitenden und letztlich schwerwiegenden
Muskelschwache und potenziell zu kardialen, respiratorischen und
orthopadischen Komplikationen sowie zum vorzeitigen Versterben.
Dieser Beitrag bietet einen Uberblick tiber die aktuell zugelassenen
Therapien bei diesen Erkrankungen und befasst sich mit den
wichtigsten Aspekten fiir die kinder- und jugendarztliche Praxis.

ie meisten monogenetischen
D neuromuskuldren Erkrankungen

(NME) sind nicht kausal behan-
delbar, unter anderem aufgrund noch
nicht vollstandig verstandener Pathome-
chanismen, die diesen Erkrankungen
zugrunde liegen. Fiir die 5q-assoziierte
spinale Muskelatrophie (SMA) und die
Duchenne Muskeldystrophie (DMD),
die zu den hiufigsten dieser seltenen
NME gehoren, hat sich allerdings die
Therapielandschaft durch die Zulassung
von innovativen Medikamenten grund-
legend verandert oder befindet sich im
Wandel.
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5q-assoziierte spinale
Muskelatrophie

Die autosomal-rezessive vererbte SMA
ist die haufigste Erkrankung aus der kli-
nisch und genetisch heterogenen Grup-
pe der seltenen SMAs. In Deutschland
ist ungefahr eins von 7.000 Neugebore-
nen von einer SMA betroffen, die Hau-
figkeit der Anlagetrigerschaft betrigt
circa 1:50 [1]. Die SMA wird bei > 95 %
der Betroffenen durch eine homozygote
Deletion des Exons 7 und/oder 8 im
SMNI(,,survival motor neuron“)-Gen
auf Chromosom 5 (5q13.2) verursacht.
Bei den iibrigen Erkankten liegt eine De-

letion des Exons 7 und/oder 8 auf einem
Allel und eine Punktmutation auf dem
anderen Allel im SMNI-Gen vor.

Das SMN2-Gen ist ein fast identisches
Paralog zum SMNI-Gen, das durch eine
Sequenzvariante in bis zu 90 % der Fille
in ein verdndertes Spleiflen der mRNA
mit Entfernung des Exons 7 resultiert,
sodass nur in knapp 10% der Fille ein
funktionsfihiges Vollangenprotein auf
Basis des SMN2-Gens gebildet wird [2].
Dieses liegt in unterschiedlichen Kopi-
enzahlen (null bis acht) im Erbgut vor.
Durch den Mangel an SMN-Protein
kommt es im Vollbild der Erkrankung
in unterschiedlichem Ausmaf3 zu:
—einer Degeneration der motorischen

Vorderhornzellen im Riickenmark mit

fortschreitender Muskelatrophie und

-schwiche,

—einem Verlust der Muskeleigenreflexe,
_einer respiratorischen Insuffizienz,
—orthopadischen Komplikationen wie

Kontrakturen und Skoliose sowie
—gegebenenfalls zu einer bulbéren

Symptomatik mit Sprech- und

Schluckstérung.
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Der exakte Pathomechanismus der De-
generation motorischer Vorderhorn-
zellen ist noch unvollstindig verstan-
den. Die Anzahl der SMN2-Genkopien
und damit die verbliebene Restexpres-
sion von SMN-Protein beeinflusst
mafdgeblich die Erkrankungsschwere
und den Krankheitsverlauf, sodass die
SMN2-Kopienzahl einer der wesentli-
chen, aktuell bekannten ,disease mo-
difier” ist.

Merke: Die SMN2-Kopienzahl ist ein
wesentlicher ,disease modifier* und
muss immer - auch fir die Auswahl der
medikamentdsen Therapie — bestimmt
werden.

Die bisherige traditionelle Klassifikation
in drei SMA-Typen (Typ 1-3) beruhte
lange Zeit auf der maximal erreichten
motorischen Funktion (kein Sitzen,
Typ 1; Sitzen, Typ 2; Laufen, Typ 3) und
dem Manifestationsalter (< 6 Monate,
Typ 1; 6-18 Monate, Typ 2; > 18 Monate,
Typ 3). Seit der Zulassung von Therapi-
en, die den Krankheitsverlauf deutlich
beeinflussen, wurde diese Klassifikation
verlassen. Kinder mit zwei SMN2-Kopi-
en entwickeln ohne Therapie in circa
95-98 % eine SMA vom Typ 1 und ver-
sterben im natiirlichen Krankheitsver-
lauf aufgrund einer respiratorischen In-
suffizienz in der Regel bis zum zweiten
Geburtstag. Bei Kindern mit drei SMN2-
Kopien tritt ohne medikamentose The-
rapie in ungefdhr 15% der Fille eine
SMA vom Typ 1 und in circa 70-80%
eine SMA vom Typ 2 auf [3].

Bei den medikament6s Behandelten,
die trotz der in den folgenden Abschnit-
ten genannten Therapien im Verlauf
Symptome entwickeln, ist eine genaue
Zuordnung zu den historisch festgeleg-
ten Typen haufig nicht mehr méglich.
Seit 2017 sind drei medikamentdse The-
rapien in Deutschland zugelassen:
—zwei auf einer SMN2-Spleifimodifika-

tion basierende Therapien: Nusinersen

und Risdiplam,
—eine Genadditionstherapie (GAT):

Onasemnogen-Abeparvovec (OA).
Alle drei Therapien beeinflussen den
Krankheitsverlauf positiv, wobei das
Ausmafl der Wirksamkeit vom Zeit-
punkt des Therapiebeginns und der
SMN2-Kopienzahl abhéngt.
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Die Erkenntnis, dass ein frithzeitiger
und optimalerweise prasymptomati-
scher Therapiebeginn das neurologische
Therapieergebnis wesentlich beeinflusst,
zog die Einfithrung des SMA-Neugebo-
renen-Screenings nach sich. Es wird seit
dem 1.10.2021 in Deutschland flichen-
deckend durchgefiihrt und beruht auf
dem Nachweis der homozygoten Deleti-
on im SMNI-Gen. Die Sensitivitit des
Screenings betrégt circa 98 % [1].

Vor dem 1.10.2021 geborene Kinder,
jene mit einer Kombination einer Dele-
tion und einer Punktmutation im
SMNI-Gen und Kinder, deren Eltern
diesem SMA-Screening nicht zuge-
stimmt haben, werden nicht detektiert.

Bei Vorliegen eines auffilligen SMA-
Neugeborenen-Screenings muss das be-
troffene Kind umgehend in einem Neu-
romuskuldren Zentrum (NMZ) vorge-
stellt werden. Dort wird - neben der kli-
nischen  Untersuchung  beziiglich
SMA-spezifischer Symptome - eine Kon-
firmationsdiagnostik zum Nachweis ei-
ner SMNI-Deletion sowie die Bestim-
mung der SMN2-Kopienzahl durchge-
fiihrt. Nach Erhalt des Ergebnisses der
Konfirmationsdiagnostik muss durch
das NMZ eine kurzfristige Aufkldrung
der Eltern tiber die Erkrankung, die Ur-
sache, die Symptome im natiirlichen
Krankheitsverlauf und die Therapiemog-
lichkeiten erfolgen. Im Vordergrund die-
ser zeitkritischen Ablaufe steht, dass
Neugeborene mit bis zu drei SMN2-
Kopien - und damit dem Risiko eines
rasch progredienten Verlaufs - noch vor
dem Auftreten von Symptomen einer
medikamentdsen Therapie zugefiihrt
werden kénnen. Auch die Patientinnen
und Patienten mit vier SMN2-Kopien
sollten medikamentos behandelt werden,
hier ist der Therapiebeginn in der Regel
aber nicht so zeitkritisch [1].

Welche Therapien sind fiir die
Behandlung der SMA zugelassen?

Nusinersen: Im Jahr 2017 wurde Nusi-
nersen, ein Antisenseoligonukleotid
(ASO), fiir alle Erkrankten mit SMA un-
abhingig von der SMN2-Kopienzahl,
von Alter und vom Korpergewicht zuge-
lassen. Nusinersen zieht iber eine
SMN2-Spleifimodifikation eine hiufige-
re Nutzung des Exons 7 und dadurch

eine vermehrte Expression des funktio-
nalen SMN-Proteins nach sich (Abb. 1).
Nusinersen wird nach einer Aufsatti-
gungsphase alle vier Monate lebenslang
intrathekal verabreicht und entspricht
damit im weitesten Sinne einer lokalen
Therapie. Mittlerweile sind zwei ver-
schiedene Schemata mit unterschiedli-
cher Nusinersendosis (12 mg fiir alle Ga-
ben bzw. 2 x 50 mg als Aufsattigungsdo-
sis und danach 28 mg) und Aufdosie-
rungsfrequenz vorhanden. Ein Therapie-
stopp verursacht einen Wirkverlust. Ne-
benwirkungen sind vor allem durch die
Lumpalpunktion bedingt, nach der Zu-
lassung wurden einzelne Fille eines Hy-
drocephalus communicans berichtet.

Die Therapie fithrt bei circa 50 % der
symptomatischen Patientinnen und Pa-
tienten zu einer Verbesserung motori-
scher Funktionen und wirkt sich positiv
auf das Uberleben und die respiratori-
sche Funktion aus. Prasymptomatisch
Behandelte profitieren noch deutlicher
von der Therapie [4, 5, 6].

Onasemnogen-Abeparvovec (OA): Die
im Jahr 2020 fiir alle Personen mit SMA
und bis zu drei SMN2-Kopien zugelasse-
ne GAT transduziert das vollstindige
SMN1-Gen iiber einen adenoassoziier-
ten Virusserotyp-9(A AV9)-Vektor
(Abb. 1). Die Therapie mit OA erfolgt ein-
malig intravends und ist mittels Uber-
windens der Blut-Hirn-Schranke eine
systemische Therapie. OA kann nur bei
einem Anti-AAV9-Titer </= 1:50 einge-
setzt werden: Um die 18 % der Kinder mit
SMA im Alter von unter zwei Jahren sind
seropositiv [7]. Nach der Therapie mit
diesem Arzneimittel haben die Behan-
delten positive Anti-A AV9-Titer, sodass
eine erneute Therapie nach aktuellem
Stand nicht moglich ist — gegebenenfalls
auch aufgrund einer Kreuzreaktivitat
mit einem anderen AAV-Vektor. Das
Outcome hinsichtlich motorischer Funk-
tionen sowie Notwendigkeit der Sonde-
nernahrung und Beatmung wird positiv
beeinflusst und ist abhidngig von der
Krankheitsdauer zum Zeitpunkt der
Therapie und der SMN2 Kopienzahl und
somit Erkrankungsschwere. Am stéirks-
ten profitieren diejenigen Kinder, die vor
dem Alter von sechs Lebenswochen so-
wie prasymptomatisch behandelt werden
und die drei SMN2-Kopien aufweisen.
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Immunologisch bedingte Nebenwir-
kungen wie Hepato- und Kardiotoxizi-
tat, Thrombozytopenie und thromboti-
sche Mikroangiopathie kénnen schwer-
wiegend sein. Bisher wurden zwei To-
desfille berichtet [8]. Die Therapie darf
daher nur an neuromuskuldren Zentren
erfolgen, die mit der Durchfithrung ei-
ner GAT und der entsprechenden Nach-
sorge vertraut sind.

Risdiplam: Das ,,small molecule“ Risdi-
plam, ebenfalls ein SMN2-Spleifimodifi-
kator, kann seit 2021 bei Patientinnen
und Patienten mit bis zu vier SMN2-Ko-

pien und ab der Geburt eingesetzt wer-
den (Abb. 1). Die Therapie wird taglich
oral, das heif3t systemisch, und lebens-
lang verabreicht. Vor einer geplanten
und in der Schwangerschaft darf das Me-
dikament nicht eingenommen werden.
Die Wirksamkeit ist mit den anderen
Therapien vergleichbar. Die Wirkung auf
die motorischen und respiratorischen
Funktionen sowie die Erndhrungssitua-
tion ist umso grof3er, je mehr SMN2-Ko-
pien vorliegen und je frither - moglichst
vor Symptombeginn - die Therapie be-
gonnen wird. Sehr héufige (> 1:10) bezie-
hungsweise hiufige (>1:100) Nebenwir-

kungen sind unter anderem orale Aph-
then, Diarrh6 und Kopfschmerzen [9].

Bisher liegen keine eindeutigen Daten
vor, die eine Kombination der Therapien
rechtfertigen.

Unabhidngig von der medikamentésen
Therapie benotigen alle Personen mit
SMA eine an ihre Krankheitslast ange-
passte, multimodale und gegebenenfalls
interdisziplinire Therapie. Zur Evalua-
tion von Langzeitdaten beziiglich von
Wirksamkeit und Nebenwirkungen soll-
ten alle Behandelten im Patientenregis-
ter SMArtCARE registriert sein.
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Legende: ER = endoplasmatisches Retikulum; ESE = exogene Splicing-Enhancer; ITR = ,inverted terminal repeat”; hnRNP = heterogenes nukleares Ribonukleoprotein; SMA = spinale Muskelatrophie;
SMN = ,survival motor neuron”; snRNP = kleine nukleére Ribonukleoproteine; ssAAV = einzelstréngiges (,single-stranded”) adenoassoziiertes Virus; Ub = Ubiquitin

Abb. 1: Wirkmechanismen der zugelassenen Therapien von spinalen Muskelatrophien: a Das Antisense-Oligonukleotid Nusinersen modifi-
ziert das SpleiBing des SMN2-Gens. Es blockiert eine spleifBhemmende Sequenz im Intron 7, woraufhin heterogene nukledre Ribonukleo-
proteine (hnRNPs) nicht mehr fiir den Ausschluss von Exon 7 rekrutiert werden kénnen. Das funktionale SMN-Protein kann vermehrt
exprimiert werden. b Das ,small molecule” Risdiplam verandert ebenfalls das SpleiBing. Es bindet an zwei Stellen in der SMN2-Pra-mRNA
und induziert eine Konformationsanderung in kleinen Ribonukleoproteinen, die in das SMN2-Spleifing involviert sind. Somit wird das
Exon 7 hdufiger in das SMN2-Gen eingebaut. c Die Genadditionstherapie Onasemnogen-Abeparvovec besteht aus einem adenoassoziier-
ten Virusserotyp-9(AAV9)-Vektor, mithilfe dessen das vollstandige SMN1-Gen transduziert wird (mod. nach [16]).
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Merke: Eine normale motorische Ent-
wicklung kann bei einem prasymptoma-
tischen Therapiebeginn mdglich sein,
vor allem bei Kindern mit einer SMN2-
Kopienzahl von > 3.

Welche Therapie fiir welches Kind?
Die Auswahl des Therapeutikums erfolgt
anhand der oben genannten Zulassungs-
bedingungen und im Sinne eines ,,shared
decision making® mit den Eltern und ge-
gebenenfalls der erkrankten Kinder.

Ausblick: Antikorpertherapie am
Horizont

Apitegromab ist ein monoklonaler Anti-
korper, der die Aktivierung von Myosta-
tin hemmt und so das Muskelwachstum
fordert. Apitegromab wirkt damit unab-
héngig von den SMN-erhéhenden The-
rapien. Die Applikation erfolgt einmal
monatlich intravends. Studiendaten wei-
sen bei symptomatischen Patientinnen
und Patienten mit SMA vom Typ 2/3 und
zusitzlicher Nusinersen-Therapie auf
klinisch bedeutsame Verbesserungen der
motorischen Funktionen vor allem bei
nicht gehfahigen Erkrankten hin [10].

Duchenne Muskeldystrophie

Die DMD ist eine seltene (Inzidenz
1:3500 bis 1:5000 ménnliche Neugebore-
ne), X-chromosomal rezessiv vererbte
Muskelerkrankung, die langsam zu ei-
ner fortschreitenden Muskelschwiche
mit Gehverlust und kardiologischen
(Kardiomyopathie, Herzrhythmussto-
rungen), respiratorischen (Ateminsuffi-
zienz) sowie orthopéadischen (Kontrak-
turen, Skoliose) Komplikationen fiihrt.
Die meist asymptomatischen Miitter
koénnen Konduktorinnen sein. Verur-
sacht wird die Erkrankung durch funk-
tional schwerwiegende Mutationen (vor-
wiegend Deletionen, aber auch Duplika-
tionen und Punktmutation) im
Dystrophin-Gen. Weniger schwerwie-
gende Mutationen im selben Gen bedin-
gen die mildere Becker-Muskeldystro-
phie. Dessen ubiquitdr im Koérper expri-
miertes Genprodukt Dystrophin ist
mittels des Dystrophin-Glykoprotein-
Komplex fiir die Verbindung des Zyto-
skeletts mit der Zellmembran und damit
die Integritit der Muskelzelle verant-
wortlich. Der Dystrophinmangel fiihrt
zu einem Untergang der Muskelzellen
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bei der Kontraktion und sekundar zur
Inflammation und fibrotisch-fettigem
Umbau der Muskulatur [11].

Bei Jungen mit DMD lassen sich frith
Auffalligkeiten mit verzégertem Errei-
chen der motorischen Meilensteine, in
der Sprache und/oder im Verhalten be-
obachten. Klinisch zeigt sich bereits im
Kleinkindesalter eine Pseudohypertro-
phie der Waden und bei Einsetzen der
zunichst die Beine betreffende Muskel-
schwiche ein positives Gowers- und
Trendelenburg-Zeichen. Bereits bei der
Geburt ist der Wert fiir die Kreatininki-
nase (CK) enorm erh6ht (haufig mehrals
10-fach tiber dem oberen Normalwert).
Die Diagnose beruht auf der klinischen
Symptomatik und dem hohen CK-Wert
und wird durch die molekulargenetische
Untersuchung bestitigt. Trotz eindeuti-
ger Symptome der Erkrankung wird bei
einigen Jungen die Diagnose erst im
Grundschulalter gestellt.

Merke: Bei jedem Jungen mit einer mo-
torischen und/oder sprachlichen Ent-
wicklungsverzoégerung sollte der CK-
Wert bestimmt werden.

Welche Therapien werden fiir die
Behandlung der DMD eingesetzt?
Bisher gibt es keine heilenden, sondern
nur den Krankheitsverlauf verlangsa-
mende beziehungsweise positiv beein-
flussende Behandlungen. Die Therapie-
ansitze sind in Abb. 2 dargestellt und
zielen auf Folgendes ab:

1. auf eine Wiederherstellung der Syn-
these und Expression von Dystrophin
und

2.auf nachgeschaltete, negative Effekte
des Dystrophin-Mangels.

Vamorolon als neuartiges Kortikoste-
roid: Predniso(lo)n (tdglich 0,75 mg/kg/
Tag, eine Effektdosis [ED] morgens) und
Deflazacort (taglich 0,9 mg/kg/Tag, eine
ED morgens) sind seit mehreren Jahr-
zehnten ein fester und empfehlenswer-
ter Bestandteil der Standardversorgung
von DMD-Patienten und werden in
Deutschland in der Regel zwischen dem
vierten und sechsten Lebensjahr begon-
nen. Kortikosteroide fithren zur Ver-
langsamung des Krankheitsverlaufs mit
Verzogerung des Gehverlusts um meh-
rere Jahre und einer positiven Beeinflus-

sung der Muskelkraft der oberen Extre-
mitdten sowie der kardialen, respirato-
rischen und orthopéddischen Komplika-
tionen. Die Dosis ist jedoch supraphy-
siologisch, mit den entsprechenden Ne-
benwirkungen.

Das ,dissoziative“ Kortikosteroid
Vamorolon (taglich 6 mg/kg/Tag, eine
ED morgens) wurde im Jahr 2024 zur
Behandlung von Jungen mit DMD ab ei-
nem Alter von vier Jahren zugelassen.
Laut Herstellerangaben modifiziert Va-
morolon im Gegensatz zu den anderen
Kortikosteroiden die Rezeptoraktivitit.
In der Zulassungsstudie zeigte sich eine
ahnliche Wirksamkeit zu Prednison,
strukturierte Langzeitdaten beziiglich
der Wirksamkeit auch im Vergleich zu
Deflazacort fehlen jedoch bisher. Das
Langenwachstum wird unter Vamoro-
lon nicht negativ beeinflusst und es lie-
gen eventuell positive Effekte auf das
Verhalten und den Knochenstoffwechsel
vor. Die iibrigen Nebenwirkungen von
Vamorolon entsprechen denen der ande-
ren Kortikosteroide [12].

Merke: Jeder DMD-Patient, der mit Kor-
tikosteroiden behandelt wird, muss mit
einem Steroidnotfallpass ausgestattet
sein.

Givinostat: Im Juni 2025 wurde der His-
tondeacetylase-Inhibitor Givinostat (ge-
wichtsabhdngige Dosierung, zweimal
taglich oral) zur Behandlung von gehfi-
higen Jungen mit DMD ab einem Alter
von sechs Jahren und gleichzeitiger Ste-
roidtherapie zugelassen. Bei der DMD
kommt es zu einer pathologischen Akti-
vierung der Histondeacetylasen mit ei-
ner nachfolgend verminderten Expressi-
on von Genen, die positiv auf die Mus-
kelregeneration wirken. In der Zulas-
sungsstudie ergab sich bei den behandel-
ten Patienten eine langsamere Ver-
schlechterung im Treppensteigen und in
einigen anderen motorischen Funktio-
nen im Vergleich zur Kontrollgruppe.
Zudem konnte ein geringeres Fortschrei-
ten des fibrotisch-fettigen Umbaus der
Muskulatur in der Magnetresonanz-
spektroskopie unter Givinostat nachge-
wiesen werden. Die haufigsten, bisher
bekannten Nebenwirkungen sind
Durchfall und Erbrechen, zudem kann
eine Thrombozytopenie, eine Triglyze-
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Abb. 2: Zu den wichtigsten Behandlungsansatzen der Duchenne Muskeldystrophie (DMD) zéhlen genetische und pharmakologische
Therapien. Genetische Therapien konzentrieren sich auf die Wiederherstellung der Expression und Synthese von funktionsfahigem
Dystrophin durch den Mini-/Mikrodystrophin-Ansatz, die Exon-Skipping-Strategie und die CRISPR/Cas9-Technologie. Pharmakologi-
sche Therapien hingegen verwenden Faktoren wie Glukokortikoide, Modulatoren des Utrophinspiegels,
Histondeacetylase-Inhibitoren und Verbindungen, die auf die Angiotensin-Aktivitat abzielen und die Auswirkungen des Dystrophin-

mangels mildern (mod. nach [17]).

riderh6hung und eine QT-Zeit-Verlange-
rung auftreten, sodass vor und unter der
Therapie regelméflige dementsprechen-
de Kontrollen in Riicksprache mit dem
behandelnden NMZ notwendig sind [13].

Ausblick

Genadditionstherapie mit Mikrodys-
trophin: Wie die SMA, ist die DMD als
monogenetische Erkrankung prinzipiell
fiir eine GAT geeignet. Ein wichtiger
Unterschied ist jedoch die Grofle des
Gens (circa 14 kb ¢cDNA) im Hinblick
auf die Fassungskapazitit der bisher vor-
handenen A AV-Vektoren, die nur Gene
bis zu einer Gréfle von ungefahr 4,7 kb
transportieren konnen. Daher werden
aktuell trunkierte Genversionen (Mini-/
Mikrodystrophin) eingesetzt, deren
Genprodukt ein verkiirztes Dystrophin-
protein ist. Daher ist die GAT bei DMD
nicht als heilende, sondern als eine den
Krankheitsverlauf abmildernde Thera-
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pie anzusehen. In den USA (und ande-
ren auflereuropdischen Lindern) wurde
im Jahr 2023 die AAVrh74-basierte GAT
Delandistrogen-Moxeparvovec fiir die
Therapie der DMD zugelassen, mittler-
weile gilt diese Zulassung fiir alle DMD-
Patienten ab einem Alter von vier Jahren,
wenn diese unter anderem einen Anti-
AAVrh74-Titer von < 1:400 ausweisen.

Auch diese GAT wird einmalig intra-
venos verabreicht. In der Zulassungsstu-
die EMBARLK, in der gehfahige Jungen
mit DMD im Alter von vier bis sieben
Jahren eingeschlossen worden waren,
zeigten sich zwei Jahre nach der Behand-
lung positive Effekte auf einige relevante
motorische Funktionen bei den behan-
delten Jungen im Vergleich zur externen
Vergleichsgruppe [14]. Bisher liegen kei-
ne Langzeitdaten zur Wirksamkeit auf
zum Beispiel kardiologische und respi-
ratorische Funktionen vor.

Die Nebenwirkungen, die wie bei der
SMA einer immunologischen Reaktion

auf den Vektor und das Transgenpro-
dukt entsprechen, konnen schwerwie-
gend sein mit unter anderem Hepato-
und Kardiotoxizitdt, Thrombozytopenie
und immunvermittelter Myositis. Da
letztere vor allem bei behandelten DMD-
Patienten mit Deletionen, die das Exon 8
und/oder 9 inkludieren, auftraten, sind
diese von der Behandlung ausgeschlos-
sen. Es sind bis dato zwei Jugendliche,
nicht gehfihige DMD-Patienten im
Zusammenhang mit der Therapie auf-
grund einer akuten schweren Leberscha-
digung und deren Komplikationen ver-
storben.

Eine europdische Zulassung fiir De-
landistrogen-Moxeparvovec ist nicht
vorhanden.

Exonskipping in Erforschung: Deletio-
nen im Dystrophin-Gen fithren in der
Regel zu einer Verschiebung des Lese-
rahmens (,,out of frame mutation®) und
damit zu einem verkiirzten Protein.
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Fazit fiir die Praxis

— Die 5g-assoziierte spinale Muskel-
atrophie (SMA) ist eine behandelbare
Erkrankung geworden und die Dia-
gnosestellung vor Symptombeginn
fur den weiteren klinischen Verlauf
entscheidend - ,time is neuron”.

— Das SMA-Neugeborenen-Screening
hat eine sehr hohe Sensitivitat, aber
nicht alle Kinder mit SMA werden da-
mit erkannt.

— Der Einsatz von Kortikosteroiden ist
ein wichtiger Pfeiler der Therapie der
Duchenne Muskeldystrophie.
Vamorolon ist ein neuartiges Kortiko-
steroid ohne negative Effekte auf das
Korperlangenwachstum.

— Givinostat ist seit dem Jahr 2025 neu
zugelassen worden und kann bei
gehfdahigen DMD-Jungen ab einem
Alter von sechs Jahren und gleich-
zeitiger Steroidtherapie eingesetzt
werden.

— Eine Genadditionstherapie fliir DMD
ist in Europa nicht zugelassen.

— Weitere molekulare Therapien sind
bei anderen neuromuskuldren
Erkrankungen in Erprobung.

— Aufgrund hoher Therapiekosten,
aber auch wegen des Risikoprofils
insbesondere der GAT, gelten stren-
ge, teils vom Gemeinsamen Bundes-
ausschuss vorgegebene und zwin-
gend einzuhaltende Regeln fiir die
Qualifikation therapierender Zentren,
die Nachkontrollen und die Doku-
mentation von Therapieeffekten.

Durch die Anwendung von ASO, die
durch alternatives Splicing selektiv
Exons auf mRNA-Ebene iiberspringen
(Exonskipping), wird der Leserahmen
(»in frame mutation®) wiederhergestellt
und es entsteht ein partiell funktionales
Dystrophin. Patienten mit der milden
Verlaufsform Typ Becker weisen eine
solche In-frame-Mutation auf, sodass
ein dhnlicher Phénotyp durch das
Exonskipping entstehen soll. Es sind ak-
tuell drei verschiedene Exonskipping-
Préparate (Eteplirsen/Exonskipping 51;
Casimersen/Exonskipping 45, Golodir-
sen und Viltolarsen/Exonskipping 53) in
den USA zugelassen. Die vorliegenden
Studiendaten reichten bisher fiir eine
Zulassung in Europa nicht aus. Die Wei-
terentwicklung dieses Therapieansatzes
durch modifizierte und hinsichtlich un-
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ter anderem Gewebegingigkeit verbes-
serte ASO bleibt abzuwarten [15].

Andere Muskelerkrankungen

Auch bei anderen neuromuskuldren
Erkrankungen, wie zum Beispiel der
X-chromosomalen myotubuldren Myo-
pathie (XLMTM), bei einigen Glieder-
muskeldystrophien (zum Beispiel LGM-
DR1-5/R9), der fazioscapulohumeralen
Muskeldystrophie (FSHD) und der myo-
tonen Dystrophie sind in zahlreichen
préiklinischen und frithen klinischen
Studien verschiedene, neuartige Thera-
piestrategien, unter anderem GAT, RNA-
und muskelstammzellbasierte Ansitze,
erprobt worden oder sind in Erprobung.

Betroffene mit neuromuskuldren Er-
krankungen sollten zwingend an ein spe-
zialisiertes NMZ angebunden werden.
Denn dieses hilt neben einer Versorgung
mit der bestmoglichen Standardtherapie
die Faden der interdisziplindren Betreu-
ung in der Hand und kann zudem Fami-
lien, die an einer Studienteilnahme inte-
ressiert sind, an die entsprechenden Stu-
dienzentren verweisen.

Aufgrund der Hochpreisigkeit, aber
auch wegen bekannten Nebenwirkungen
insbesondere der Genersatztherapien,
gelten strenge, teils vom Gemeinsamen
Bundesausschuss vorgegebene Regeln
fir die Qualifikation therapierender
Zentren, fir Nachkontrollen und fiir die
Dokumentation von Therapieeffekten.
Diese miissen von den Neuromuskuldren
Zentren zwingend eingehalten werden.
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,Diagnostische Zusatzbausteine wurden

den Flaschenhals noch enger machen

I/
!

Aktualisierte ADHS-Leitlinie mit schlanker Diagnostik flr kurze Wartezeiten

Schon etwas in die Jahre gekommen ist die S3-Leitlinie zur Diagnostik
und Therapie der Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivitatsstorung
(ADHS) im Kindes-, Jugend- und Erwachsenenalter. Doch die nétige
Aktualisieriung ist nun nach intensiven Diskussionen abgeschlossen.
Was steht drin in der neuen Leitlinie? Was genau sind die Neuerungen
und welchen Stellenwert haben sie? Wir sprachen mit Dr. Kirsten Stoll-
hoff, die als Mitglied der Steuerungsgruppe maf3geblich sowohl an der
alten als auch an der neuen Fassung beteiligt war.

? Liebe Frau Dr. Stollhoff, gibt es einen
Aspekt, auf den die neue Leitlinie einen
besonderen Fokus legt?

Dr. med. Kirsten Stollhoff: Ein Hauptziel
der aktualisierten Leitlinie ist es, so viele
Patienten wie mdglich an der ADHS-Diag-
nostik und Therapie teilhaben zu lassen -
und das im Rahmen der evidenzbasierten
Medizin. Konkret bedeutet dies, dass nach
wie vor eine schlanke Diagnostik beftirwor-
tet wird, die von Kinder- und Jugendmedi-
zinern, Kinder- und Jugendpsychiatern ge-
nauso wie von Psychiatern oder Psychothe-

© detailblick-foto / stock.adobe.com (Symbolbild mit Fotomodell)

rapeuten mit Erfahrungen in der ADHS-Di-
agnostik durchgefiihrt werden kann, um
die Wartezeiten fir die betroffenen Familien
nicht zu verlangern.

? Was genau sollte die Diagnostik bein-
halten?

Stollhoff: Die Leitlinie empfiehlt, die Diag-
nostik abzuspecken und wirklich nur das
Notwendigste, was evidenzbasiert ist, ein-
zufordern. Es gibt natdrlich viele schone di-
agnostische Zusatzbausteine, diese sind
aber zeitaufwandig und wirden nur eine

Es will einfach nicht weitergehen mit dem Denken? Was dann helfen kdnnte, ist in der
aktualisierten ADHS-Leitlinie zu finden, die in Kiirze veroffentlicht werden soll.

28

unnotige Verengung des schon sehr schma-
len Flaschenhalses bedeuten. Neuropsycho-
logische Testbefunde sind ein hilfreicher
Baustein, aber im Vordergrund steht nach
wie vor die klinische Diagnostik, also die mit
standardisierten Fragebdgen unterstiitzte
Fremd-, Familien-, Entwicklungs- und Ei-
genanamnese. Diese Fragebdgen sollten
nicht nurvon Eltern, Erziehern oder anderen
betreuenden Personen, sondern auch még-
lichst von den Betroffenen selbst ausgefullt
werden. Fiir die Diagnosestellung ist zudem
die Erhebung einer tatsachlichen Stérungs-
relevanz nétig. Ohne diese sollte eine Diag-
nose nur unter Vorbehalt gestellt werden -
wohl wissend, dass sich die Stérungsrele-
vanz im Lauf der Erkrankung dndern kann.
Die Kernsymptomatik der ADHS allein reicht
jedoch nicht aus, um die Diagnose zu stellen.

Von Blutuntersuchungen sollte ebenso
abgesehen werden wie von weiterer Diag-
nostik wie EKG oder EEG, es sei denn, es
bestehen in der Anamnese Anhaltspunkte
fur eine entsprechende Stérung. Fur die
neurologische Untersuchung sollte zusatz-
lich ein Kinder- und Jugendpsychiater oder
ein Kinderarzt/Neurologe hinzugezogen
werden. Aber das Motto ist: So viel wie n6-
tig, so wenig wie moglich. Das war auch
einer der Griinde, warum wir sehr lange je-
den diagnostischen Punkt diskutiert haben,
da die vielen verschiedenen Berufsgruppen
andere Schwerpunkte haben und aus ihrer
Sichtweise heraus eine sehr ausgeweitete,
aufvielen Testungen basierende Diagnostik
gewlinscht hatten.

? Darin liegt also der Grund, warum die
Aktualisierung jetzt doch so lang hat auf
sich warten lassen?

Stollhoff: An der Aktualisierung sind 125

ADHS-Experten und Expertinnen aus ganz
unterschiedlichen Berufsgruppen beteiligt.
Dies fiihrt nicht nur beim Thema Diagnostik
zu einem enormen Diskussionsbedarf. Au-
Berdem musste die Steuerungsgruppe eine

ausgiebige Literaturrecherche erstellen,
damit die Leitlinie auch wirklich aktuell ist.
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Dr. med.
Kirsten Stollhoff

Facharztin fir Kinder-
und Jugendmedizin -
Schwerpunkt Neuro-
padiatrie und Sozial-
psychiatrie und Mit-
glied der Steuerungs-
gruppe der alten und neuen S3 Leitlinie
+~Aufmerksamkeitsdefizit-/Hyperaktivi-
tatsstorung (ADHS) im Kindes-, Jugend-
und Erwachsenenalter

? Wenn die Diagnose gestellt ist, welches
therapeutische Vorgehen wird in der Leit-
linie empfohlen?

Stollhoff: Nach wie vor sehen wir ein grof3es
Problem in der zeitnahen addquaten Ver-
sorgung und vor allem der Transition der
Patienten mit ADHS. Beim Therapiema-
nagement konnten wir festlegen, ab wel-
chem Alter eine Medikation einzusetzen ist,
vor allem ab welchem Ausmal der Sto-
rungsrelevanz. Wie auch bei der vorausge-
gangenen Leitlinie ist im Rahmen einer
multimodalen Therapie bereits bei mode-
rater Symptomatik und vorhandener St6-

rungsrelevanz ab dem Alter von sechs Jah-
ren eine medikamentdse Therapie indiziert.
Bei ausgepragter Stérungsrelevanz und
guter Dokumentation kann auch schon vor
dem sechsten Geburtstag mit einer Medi-
kation begonnen werden. Alternative The-
rapien wurden erneut evaluiert, jedoch gibt
es hier nur sehr schwache Evidenz fiir Neu-
ro-Feedback bzw. gar keine Evidenz fir
Omega-3-Fettsduren, in Einzelfdllen mégen
sie aber zu einer Besserung fiihren.

? Was sollten niedergelassene Pidiate-
rinnen und Pddiater beziiglich der medi-
kamentdsen Therapie wissen?

Stollhoff: Die medikamenttse Therapie
stellt nach wie vor die Therapie mit der
hochsten Evidenz dar. Stimulanzien werden
seit 1954 eingesetzt, sodass wir eine grof3e
Erfahrung mit dem Langzeitverlauf haben.
Bei sorgfaltiger Titrierung und regelmagi-
gen Verlaufskontrollen mit Beurteilung von
Wirkung und Nebenwirkung, aber auch
Storungsrelevanz und Lebensqualitat er-
reicht sie eine sehr gute Wirksamkeit. Die
Nebenwirkungen wie etwa der Appetit-
mangel sind in der Regel gut zu handhaben.
Dabei ist zu beachten: Medikamente erset-
zen keineswegs die Erziehung, machen

aber eine Erziehung oft erst méglich. Eine
die Medikation begleitende Psychoeduka-
tion ist weiterhin ein wichtiger Garant fir
den Erfolg der Therapie.

Wichtig ist zudem eine kleine Verdnde-
rung in den Empfehlungen, namlich dass
die Wirksamkeit der Kombination von Sti-
mulanzien mit Guanfacin retard durch Stu-
dien belegt ist. Dies ist wichtig hinsichtlich
der Klagewelle bei Off-Label-Use, die gera-
de von einigen Krankenkassen losgetreten
wird und Kollegen in erhebliche Bedrangnis
bringt.

? Welchen Stellenwert hat diese Leitlinie
Ihrer Meinung nach grundsdtzlich bei der
Behandlung von Kindern mit ADHS?
Stollhoff: Die Leitlinie ist ein wichtiges
Nachschlagewerk. Jeder, der Kinder mit
ADHS behandelt, erhélt viele wertvolle An-
regungen fiir Diagnostik und Therapie
entsprechend ,State of the Art”. Sie hat
Empfehlungscharakter wie alle Leitlinien
und wird von Gerichten eventuell fir eine
Entscheidung hinzugezogen. Sie stellt aber
keine rechtlich bindenden Vorgaben dar.

! Liebe Frau Dr. Stollhoff, herzlichen
Dank fiir das Gesprch!

Buchtipp

Das grol3e ADHS-Handbuch fiir Eltern

»Helfen Sie mir, ich bin dabei, mein Kind zu
verlieren!”... so klingt ein Verzweiflungs-
schrei vieler Eltern von Kindern mit einer
ADHS. Die Einfiihrung des Buches des US-
amerikanischen Psychologen Russel A.
Barkley beginnt daher mit Grundsatzli-
chem zur Erziehung von Kindern mit einer
ADHS, die eine wesentliche Vorausset-
zung fur den Zugang der Kinder zu unse-
rer Gesellschaft ist. Im ersten Teil mit dem
Titel ,ADHS — was ist das?” wird das aktu-
elle Wissen Uber die genetischen, neuro-
biologischen und neuropsychologischen
Ursachen der ADHS vorgestellt. Dabei
geht der Autor auch ausfihrlich darauf
ein, was ,nicht” ADHS verursacht, was
aber durchaus die Auspragung einer
ADHS beeinflussen kann. Der zweite Teil
ist dem Thema ,Verantwortung liberneh-
men: So vertreten Sie mit Erfolg die Inter-
essen |hres Kindes” gewidmet. Dazu
gehort, auffalliges Verhalten nicht zu ig-
norieren oder zu verharmlosen, sondern
eine diagnostische Abkldrung zu veran-
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lassen, die Diagnose einer ADHS zu ak-
zeptieren und Moglichkeiten zur Starkung
der eigenen Ressourcen zu suchen. Im
dritten Teil geht es darum, die ADHS zu
bewaltigen und Strategien fiir zu Hause
und in der Schule zu etablieren. Der gro-
e Umfang dieses Teiles (knapp 200 Sei-
ten) wird der Tatsache gerecht, dass diese
auch Psychoedukation genannten MaR3-
nahmen ein Hauptbestandteil der Thera-
pie einer ADHS darstellen — und ohne
diese MaBnahmen eine medikamentdse
Therapie, die im vierten Teil des Buches
behandelt wird, in seiner Wirksamkeit
deutlich gemindert ist. Der Anhang ent-
halt wichtige Adressen, die Eltern betrof-
fener Kinder zusétzlich unterstiitzen
kdnnen - darunter erfreulicherweise auch
Adressen im deutschen Sprachraum.

Die 5. aktualisierte Auflage enthalt Er-
kenntnisse und Ergebnisse aus jahrelan-
ger Forschung und klinischer Praxis des
Autors, der als eines der Urgesteine der

ADHS-Forschung und -therapie gilt. Nicht
nur betroffene Eltern, auch Arzte und
Therapeuten finden in diesem Werk viele
Antworten und Anregungen fiir den Um-
gang mit ihren Patienten und deren El-
tern. Fur die kommende Auflage wiirde
ich mir ein Kapitel zu der Auswirkung von
ADHS bei Madchen, ADHS und Komorbi-
ditaten sowie den Aspekt, welche Stérun-
gen man bei ADHS nicht Gbersehen sollte,
wiinschen. Dr. med. Kirsten Stollhoff

Russsel A. Barkley
Das grof3e ADHS-
Handbuch fiir
Eltern

5., aktual. Aufl.
2025, 504 Seiten
Hogrefe Verlag,
ISBN 978-3-456-
864334, 45,00 €

[re— Das grofie
ADHS-Handbuch
fiir EIf

(O hogrefe

29



© Dr. Thomas Hoppen

Fortbildung

Bewusstlos am Fruhsttckstisch: _ *~

War der Apfelkuchen schuld?

Aspirationsereignis tarnte die wahre Diagnose

Thomas Hoppen

Ein 15-jahriger Junge droht beim Fruhstlck plotzlich an einem Stiick
Apfelkuchen zu ersticken. Oberbauchkompressionen und Riickenschla-
ge bleiben erfolglos. Der Patient rochelt, zeigt eine Hypersalivation,
zuckt dabei rhythmisch mit den Extremitaten und hat einen deutlich
erhdhten Muskeltonus. Die weiteren Geschehnisse lassen Zweifel auf-
kommen, ob wirklich der Apfelkuchen der Grund fiir die Symptome war.

er Versuch, ein Apfelstiick aus
D dem Mund zu entfernen, war zum

Teil erfolgreich, allerdings wurde
die helfende Person dabei an mehreren
Fingern blutig gebissen. Zusatzlich kam
es zum Zungenbiss. Da der Junge plotz-
lich nicht mehr eigenstindig atmete und
das Bewusstsein komplett verlor, fithrte
der Vater kardiopulmonale Wiederbele-
bungsmafinahmen durch. Nach etwa

zwei Minuten zeigte der Junge wieder
Zeichen der Reorientierung, fiir das Er-
eignis bestand jedoch eine Amnesie. Der
hinzugerufene Rettungsdienst transpor-
tierte den inzwischen stabilisierten Jun-
gen in eine HNO-Klinik. Die dort vor-
genommene Atemwegsinspektion war
unauffillig, sodass der Junge in das Ge-
meinschaftsklinikum Mittelrein in Ko-
blenz verlegt wurde, wo eine Bronchos-
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Abb. 1: EEG-Ausschnitt; bipolare Langsreihen
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kopie vorbereitet wurde. Vor der Durch-
fithrung dieser wurde in der Notaufnah-
me ein EEG geschrieben, in dem
generalisierte Polyspikes und -waves zu
sehen waren (Abb. 1).

Anhand des EEG war schnell klar:
Nicht nur die Aspiration eines Stiick Ap-
felkuchens, sondern eine bislang uner-
kannte juvenile myoklonische Epilepsie
(Janz-Syndrom) war die Ursache fiir die
Symptome. Dabei hatte der Vater weit-
gehend in Anlehnung an die aktuell giil-
tigen Leitlinien der Wiederbelebung
agiert (siehe auch S.42). Der exakte Ab-
lauf lief3 sich retrospektiv nicht vollstin-
dig klaren. Eine Fremdkoperentfernung
aus dem Mund bei Erstickungsgefahr
wird kontrovers diskutiert und bedarf
manuellen Geschicks und Erfahrung,
keinesfalls sollte es dabei jedoch zur Ver-
letzung der Finger des Helfenden kom-
men. Im Grunde handelte es sich bei
dem bedrohlichen Szenario um die
Kombination einer Fremdkorperaspira-
tion und eines ersten generalisierten
Krampfanfalles. Auf Nachfrage gaben
die Eltern in unserer Klinik an, dass ihr
Sohn bislang eigentlich vollig gesund ge-
wesen sei. Allerdings wiirde ihm beim
Frithstiicken gelegentlich das Besteck
iiberraschend und grundlos aus der
Hand fallen. Sie hitten sich jedoch
nichts dabei gedacht.

Haufige Epilespie mit typischen
Zuckungen am Morgen

Die juvenile myoklonische Epilepsie
(JME) ist eine hdufige Form der genera-
lisierten Epilepsie, die meist bei Jugend-
lichen zwischen dem 12. und 20. Lebens-
jahr beginnt und sich durch myokloni-
sche Zuckungen an Schultern und
Armen auszeichnet, meist morgens nach
dem Aufwachen. Dabei konnen typi-
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Fazit fur die Praxis

_ Der Fall zeigt, dass Fremdkdrperaspi-
ration und zerebraler Krampfanfall
zeitlich ,zusammen*” auftreten kon-
nen. Im Einzelfall mag die Einschat-
zung schwierig sein, welche Proble-
matik flhrend bzw. urséchlich ist.

_ Der Begriff juvenile myoklonische
Epilepsie (JME) hat sich durchgesetzt,
auch wenn im deutschsprachigen
Raum nach wie vor héufig die Be-
zeichnung Janz-Syndrom Verwen-
dung findet.

scherweise Gegenstidnde aus der Hand
fallen. Weitere Symptome konnen to-
nisch-klonische Krampfanfille (Grand
Mal) und Absencen sein, deren Auftreten
durch Schlafmangel, Alkohol oder Licht-
reize beglinstigt werden. Die Erkran-
kung ist gut mit Medikamenten behan-
delbar, erfordert aber eine langfristige
Therapie, um Anfille zu kontrollieren
und Risiken wie Verkehrsuntauglichkeit
zu vermeiden. Valproat ist bei ménnli-
chen Patienten das Medikament der ers-
ten Wahl. Haufig wird Levetiracetam als
Erstmedikation off-label eingesetzt [1].
Dies erfolgte auch bei dem Jungen mit
bislang gutem Erfolg.

Inzwischen gibt es mehrere Subtypen
mit unterschiedlichem Phinotyp und
unterschiedlicher Prognose. Aus dem
Janz-Syndrom wurden eine Spektru-
merkrankung. Insofern ist es auch nicht
verwunderlich, dass die Molekulargene-
tik bei diesem ,genetischen Syndrom®
trotz vielfaltiger Bemiithungen bisher zu
vielen Hypothesen, aber keinen eindeu-
tigen Befunden gefiihrt hat. Es handelt
sich offenbar um ein polygenetisches
Syndrom mit komplexer Vererbung [2].

Literatur
[ E%im] als Zusatzmaterial unter https://doi.
h 0rg/10.1007/s15014-026-5853-1 in
der Online-Version dieses Beitrags

=
Dr. med. Thomas
Hoppen, M.A.
Gemeinschaftsklinikum
Mittelrhein,

Koblenzer Stra3e 115-155,
56073 Koblenz
thomas.hoppen@gk.de
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Die Top 10 der Padiatrie

Was sind die meistverkauften deutschsprachigen Fachbiicher im Jahr
2025 in der Padiatrie? Unsere Bestsellerliste, zusammengestellt von

media control, kennt die Antwort.

ICF-CY -
Internationale
Klassifikation
der Funktions-
fahigkeit, Behin-
i derung und
Gesundheit bei
Kindern und
Jugendlichen
WHO -
World Health
Organization
Hogrefe, 2017
40,00 €

(D hogrefe

Medikamente in
der Padiatrie
Dietmar Wigger,
Markus Stange
Urban & Fischer
bei Elsevier

2020

30,00 €

Medikamente
in der Pidiatrie

Die kindliche
Entwicklung
verstehen
Oskar Jenni
Springer, 2021
59,99 €

Diekindliche
Entwicklung
verstehen

Klinikleitfaden
Padiatrie

Martin Clal3en,
Olaf Sommerburg
(Hrsg.)

Urban & Fischer
bei Elsevier

2023

58,00 €

Padiatrie
pocketcard Set
Alexandra Fuchs
Borm Bruck-
meier 2025
15,50 €

Klinikleitfadeft”
Pidiatrie

py |

Kinder- und
Jugendpsychiatrie

4 -

Bausteine der

kindlichen

Entwicklung

AJean Ayres

Leitfaden”
Physiotherapie

Entwicklungs-
storungen
verstehen

presr—.

Neuromotorische
Schulreife

® hogrefe

BASICS Kinder-
und Jugend-
psychiatrie
Thomas Lempp
Urban & Fischer
bei Elsevier

5. Auflage, 2023
27,00 €

Bausteine der
kindlichen
Entwicklung
A. Jean Ayres
Springer, 2016
34,99 €

Leitfaden
Pyhsiotherapie
Gisela Ebelt-Pap-
rotny, Gudrun
Taxhet, Ursula
Wappelhorst
(Hrsg)

Urban & Fischer
bei Elsevier 2017,
45,00 €
Entwicklungs-
storungen ver-
stehen

Oskar Jenni
Springer

2024

44,99 €

Neuromotori-
sche Schulreife
Sally Goddard
Blythe;

hogrefe

2021;

40,00€

Bestsellerliste ermittelt von der media control GmbH, Baden-Baden, fiir den Zeitraum
1. Januar bis 31. Oktober 2025 auf Basis der Verkaufszahlen der Biicher, die vom

herausgebenden Verlag der Kategorie ,Padiatrie” zugeordnet waren.
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Fortbildung

Genetisches Grol3projekt zur
Verhinderung schwerer Erbkrankheiten

Australien testet ein Heterozygoten-Screening bei zukiinftigen Eltern

Alfried Kohlschiitter

Immer wieder werden ahnungslose Eltern von der Diagnose einer

schweren rezessiv vererbten Krankheit ihres Kindes (iberrascht. Ein von
einer betroffenen Mutter angestof3enes vielfach geférdertes Projekt in
Australien demonstriert, dass dies mit einem Heterozygoten-Screening

in vielen Fallen vermeidbar ware.

er kinderirztliche Alltag hat ei-
D nen Spagat zu leisten zwischen

banalen Elternsorgen und dar-
unter gemischten seltenen ernsten
Krankheiten, die als solche zu erkennen
oft grole Schwierigkeiten macht. So
sind etwa Storungen der psychomoto-
rischen Entwicklung oft genetisch be-
dingt, und niemand denkt an diese
Moglichkeit, weil in der Familie des
Kindes keine Hinweise auf etwas Erbli-
ches bestehen.

bei Kindern

Gehirn

7%

Abb. 1: Das Heterozygoten-Screening umfasste ca. 1300 Gen-
defekte, die fir 750 Krankheiten codieren (nach Daten aus [1]).
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Diese Situation ist hdufiger als man
denkt und typisch fiir Tausende seltener,
meist unheilbarer Krankheiten, die re-
zessiv vererbt werden. Rachael Casella,
eine junge Mutter in Australien, hat sie
vor wenigen Jahren in niederschmettern-
der Wucht erlebt und sie zum Anstoflen
eines eindrucksvollen Projekts verwen-
det, dessen erste Ergebnisse hochrangig
verdffentlicht wurden [1].

Thre Tochter Mackenzie war anfangs
ein gesundes kriftiges Kind, das seine
Welt aufmerksam zu er-
obern begann. Bald aber
blieb seine Entwicklung
zuriick, es verlor an
Kraft, wurde zu schwach
zu trinken. Ratschlige
kamen von vielen Seiten,
der Weg zur Diagnose
war lang und miihevoll.
Das Wort hatten die El-
tern noch nie gehort:
Spinale Muskelatrophie.
Mit acht Monaten starb
das Kind. Die Eltern be-
kamen zu hoéren, es
handle sich um eine sel-

L .
o tene, unheilbare Krank-

heit, die Ursache sei ein
Erbfehler, den hitten sie
beide auf das Kind tiber-

tragen. Fur die vollig
iiberraschten Eltern
klang das wie ,ihr seid
beide schuld daran®

Auf diese Salve von Schldgen reagierte
die Mutter mit Trauer, Wut und Ent-
schlossenheit: So etwas darf nicht noch
einmal passieren! Sie sammelte Freunde,
Wissen, Geld, schrieb ein Buch iiber ihre
Geschichte und legte den Grundstein fiir
das Projekt ,Mackenzie‘s Mission®.

Die Idee von ,Mackenzie’s Mission”
Das Ziel dieser Mission war, ahnungslo-
se Eltern vor dem iiberraschenden Auf-
treten einer schweren erblichen Krank-
heit ihres Kindes zu schiitzen. Viele sol-
cher Krankheiten lassen sich verhindern,
wenn man das erhohte Risiko eines Paa-
res kennt. Bei Krankheiten, die nach
dem sogenannten Heterozygoten-Sche-
ma vererbt werden, ist das Risiko der El-
tern in der Regel unbekannt. Ein erh6h-
tes Risiko haben nur wenige Eltern. Mit
Gentests ldsst sich erkennen, welche El-
ternpaare das sind. Alle Menschen sind
Tréager irgendwelcher unsichtbarer ,re-
zessiver Erbfehler. Sie machen meist
nicht erkennbar krank. Die einzelnen
Erbfehler sind selten, aber es gibt sehr
viele verschiedene. Da Erbanlagen meist
doppelt vorhanden sind, wird eine feh-
lerhafte Anlage durch ihr gesundes Dop-
pel ausgeglichen. Wenn Eltern beide
denselben rezessiven Erbfehler tragen,
ist ihr Risiko fiir kranke Kinder erhoht
und betragt 25 %, d.h. im Durchschnitt
wird jedes 4. Kind manifest krank. Die-
ses Risiko besteht auch bei jeder weite-
ren Schwangerschaft. 75% erkranken
nicht sichtbar. 50 % der Kinder tragen
den Defekt unsichtbar weiter.

Was wurde untersucht?

Etwa 10.000 Paare mit Kinderwunsch
wurden mit einem Gentest im Blut auf
ihre Tragerschaft fiir rezessive Erbfehler
untersucht (Heterozygoten-Screening).
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Pflegeempfehlungen fiir

gesunde Babyhaut

Babyhaut ist besonders

Bei Sduglingen ist die Hautoberfldche im Ver-
hdltnis zum Kérpergewicht doppelt so grof3
und funfmal dunner als die Haut eines Er-
wachsenen. Dadurch kann das Baby schneller
Flassigkeit verlieren und auskihlen. Die Tem-
peratur- und Feuchtigkeitsregulation ist ein-
geschrdnkt, weil die Talg- und Schweil3driisen
noch nicht voll funktionsfdhig, und der Gehalt
der naturlichen Feuchtigkeitsbinder (Natural
Moisturizing Factors) geringer, als in der Er-
wachsenenhaut ist. Da die Haut des Sdug-
lings durchldssiger und der Sdureschutzman-
tel noch nicht ausgereift ist, reagiert sie sehr
viel empfindlicher auf GuRRere Einflisse als die
Haut von Erwachsenen. Klare Empfehlungen
erleichtern die Babypflege.

Zur Hautpflege von Sduglingen gibt es zahl-
reiche Empfehlungen. Ein europdisches Ex-
pertengremium hat vor einigen Jahren evi-
denzbasierte Leitlinien fir die allgemeine
Babypflege von der Geburt bis zum Ende des
ersten Lebensjahres entwickelt.* In den ver-
gangenen Jahren wurden diese Empfehlun-
gen von Fachleuten ergdnzt und bestdtigt.
Sie beziehen sich auf die Pflege gesunder
Babyhaut, bei Hauterkrankungen kann ein
abweichendes Vorgehen erforderlich sein.

Die wichtigsten Empfehlungen fiir
die Praxis:**

Grundsatzlich ist das Baden fiir Neugeborene
und Sduglinge unbedenklich und kann gegen-
Gber dem Waschen mit dem Waschlappen
bevorzugt werden, da es als schonender gilt.
Daruber hinaus sind gebadete Kinder in der
Regel entspannter, kihlen weniger aus und
weisen einen geringeren transepidermalen
Wasserverlust sowie tendenziell eine héhere
Hautfeuchtigkeit auf.

WISSEN

kompakt

» Die Badedauer sollte 5 bis 10 Minuten be-
tragen (Wassertemperatur 37—37,5 °C &
Raumtemperatur 21—24 °C) und kann 2—3
Mal pro Woche oder 6fter erfolgen.

* Baden mit oder ohne Zusatz: Um den
Hautreifungsprozess nicht zu beeinflus-
sen, sollte das Badewasser entweder spe-
ziell fur die Babyhaut entwickelte, fliissige
Reinigungsprodukte (keine Seife) oder kei-
ne Zusdtze enthalten. Die Reinigungsprd-
parate beeinflussen nicht den natirlichen
Reifungsprozess der Hautbarrierefunktion.
Studien zeigen, dass speziell fur Babyhaut
entwickelte Reinigungsprdparate gut tole-
riert werden.?

¢ Nach dem Baden das Baby unmittelbar
mit einem Handtuch bedecken und sanft
trockentupfen. Direkt im Anschluss emp-
fiehlt sich (bei trockener Haut) das Auf-
tragen eines milden Babypflegeprodukts —
mindestens zweimal pro Woche dinn ver-
teilt. Bei vortibergehender Trockenheit kann
auch ein Babydl helfen. Speisedle sind hin-
gegen nicht geeignet, da sie die Haut-
barriere negativ beeinflussen kénnen?

* Reinigungstiicher kénnen von Geburt an
und bei jedem Windelwechsel verwendet
werden.

Was macht ein gutes Baby-Pflegeprodukt
aus?®>6

Die Haut von Sduglingen erfordert eine be-
sonders milde Pflege, die sich auf essen-
zielle Inhaltsstoffe beschrankt und frei von
Uberflissigen Zusdtzen ist. Dies ist wichtig,
um das natirliche Gleichgewicht der Haut zu
bewahren. Ein Allergierisiko stellen unter an-
derem dtherische Ole oder auch bestimmte
Konservierungsstoffe, wie Parabene dar. Um
die Haut mdglichst wenig zu belasten, soll-
ten Produkte zudem auf PEG-Emulgatoren,

Literatur: 1 Blume-Peytavi, U., Wilborn, D., Amin, R., & Kottner, J. (2023): Skin Care in Neonates and Infants:
A Scoping Review. Skin Pharmacology and Physiology, 36(2), 51—-66 2 AWMF (2023): S3-Leitlinie: Atopische
Dermatitis. AWMF-Register-Nr. 013/027; aufgerufen am 1.12.2025; https://www.awmf.org/leitlinien/ 3 AWMF
(2022): Betreuung von Neugeborenen in der Geburtsklinik. AWMF-Register-Nr. 024/005. Klasse: S2k; aufgerufen
am 1.12.2025 https://www.awmf.org/leitlinien/ 4 Blume-Peytavi, U., et al. (2016): Recommendations from a
European Roundtable Meeting on Best Practice Healthy Infant Skin Care. In: Pediatric Dermatology, 33(3),
S. 311—321. 5 Abeck (2016): Neue Empfehlungen zur Sduglingspflege. Zeitschrift Die Hebamme; 29: 303—306
6 Eric L. Simpson, MD, MCR1, LeAnn C. Michaels et al (2025): Emollients to Prevent Pediatric Eczema:
A Pragmatic and Decentralized Randomized Clinical Trial; JAMA Dermatology. 161(9): 957—965
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Medizinisches Fachpersonal ist
ein wichtiger Ansprechpartner
fiir die Eltern in Fragen der

Sduglingserndhrung und -pflege.
Mit ,,WISSEN kompakt*“ méchte

HiPP eine Hilfestellung fiir die
Beratung an die Hand geben.

Alkohol (Ethanol) und Seifen (greifen Sdure-
schutzmantel an) verzichten. Pflegepro-
dukte fur empfindliche und trockene
Haut enthalten idealerweise nattrliche und
zugleich pflegende Inhaltsstoffe, wie bei-
spielsweise Mandeldl oder Sheabutter
sowie feuchtigkeitsversorgende wie Glyce-
rin. Empfehlenswert ist es zudem auf Pro-
dukte mit verldsslichen Qualitdtssiegeln zu
achten, wie dem des Deutschen Allergie-
und Asthmabundes (DAAB), da diese stren-
gen Anforderungen an die Auswahl und
Vertrdglichkeit der Inhaltsstoffe erfullt.

Hautpflege bei trockener/zu
Neurodermitis neigender Haut'2

Neurodermitis ist mit einer Prdvalenz von
10—15% die hdufigste chronische Haut-
erkrankung im Kindesalter.> Die Ursachen
werden multifaktoriell beschrieben und um-
fassen unter anderem eine genetische Ver-
anlagung, eine gestorte Hautbarriere sowie
Verdnderungen des Immunsystems. Da eine
geschwdchte Hautbarriere hdufig durch
sehr trockene Haut und duflere Einfllsse
begtinstigt wird, empfiehlt sich eine regel-
mdlige Pflege mit Produkten, die sowohl
Feuchtigkeit als auch Fett spenden, um die
Hautbarriere in lhrer Reifung zu unterstit-
zen. Sduglinge ohne genetischer Disposition
zu atopischer Dermatitis kénnen, laut einer
kirzlich durchgefuhrten Studie, besonders
von einer regelgemdfen Hautpflege profi-
tieren.> Grundsdtzlich sollten bei der Aus-
wabhl der Pflegeprodukte, neben den Inhalts-
stoffen, der individuelle Hautzustand und
die Jahreszeit bertcksichtigt werden.

HiPP Hochvertrdglich —
fiir hochsensible Haut,
dermatologisch bestiitigt
und von DAAB e. V.

getestet und empfohlen HifP

PFLEGEBAD
" AGLICH

hipp-fachkreise.de/.at/.ch

OL-BALSAM

HOCHVERTRAGLICH



Fortbildung | Heterozygoten-Screening

Il

Ca. 10.000 Paare mit Kinderwunsch
Gentest im Blut, Resultate in >90 %

{

1,9 % (175 Paare)
erhéhtes Risko

\

Ausfiihrliche Beratung

[

96,1 %
niedriges Risko

Abb. 2: Ergebnisse des Heterozygoten-Screenings im Rahmen des Projekts
Mackenzie’s Mission bei ca. 10.000 Paaren mit Kinderwunsch (nach [1])

Gesucht wurden dabei nach strengen
Kriterien nur Erbfehler, die fiir insge-
samt 750 verschiedene, schwere Krank-
heiten verantwortlich sind (Abb. 1). Sie
betreffen viele Organe und waren durch
folgende Merkmale gekennzeichnet:
—schwere Einschrankung der Lebens-
qualitat im Kindesalter
—Unbheilbarkeit oder nur sehr proble-
matische Therapieversuche
—keine Aussicht auf unabhéngiges Le-
ben als Erwachsener
—Uberleben nur bis ins Kindes- oder
frithe Erwachsenenalter

Wichtigste Ergebnisse

Verwertbare Ergebnisse des Gentests
wurden in iiber 90% erhalten (Abb. 2).
Aus der grofien Zahl der untersuchten

Meine Meinung!

Paare wurde nur bei 175 (1,9 %) derselbe
Erbfehler bei beiden Partnern gefunden.
Diese hatten somit ein erhohtes Risiko fiir
Kinder mit einer der gesuchten Krank-
heiten. Sie wurden dariiber informiert
und ausfiithrlich beraten, wie sie mit die-
sem Risiko umgehen kénnen, um trotz-
dem Kinder ohne eine dieser 750 schwe-
ren erblichen Krankheiten zu bekommen.

Fiir Paare mit erhohtem Risiko stehen
hauptsichlich zwei Moglichkeiten offen.
Falls keine Schwangerschaft besteht,
kommt eine kiinstliche Zeugung in Fra-
ge (in-vitro-Fertilisation, IVF). Die er-
zeugten Embryonen werden untersucht
(Praimplantationsdiagnistik, PID) und
nur nicht betroffene Embryonen in die
Gebdrmutter eingepflanzt. Wenn die
Frau schon schwanger ist, kommt eine

Viele Erbkrankheiten bei Kindern sind vermeidbar!

Das australische Projekt hat in der Praxis
gezeigt, dass Eltern vor dem Auftreten ei-
ner Vielzahl schwerer erblicher Krankhei-
ten bei ihren Kindern durch Gentests in
Blutproben beider Partner geschiitzt wer-
den kdnnen. Die allermeisten Eltern von
Kindern mit rezessiv erblichen Krankheiten
haben keinerlei hinweisende Vorgeschich-
te, ihr Risiko ist ausschlieflich durch die
Untersuchung beider Partner auf heterozy-
got vererbte Gendefekte feststellbar. Die
Durchfiihrung eines vergleichbaren ausge-
dehnten Programms in Deutschland mit
Reihenuntersuchungen st66t u.a. auf Prob-
leme in der hiesigen Bevolkerungsstruktur
(Effizienz abhdngig vom Anteil der Paare
mit Kinderwunsch und Haufigkeit von
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Konsanguinitat). Fir einzelne Paare ist die
Nutzung der Methode zwar méglich, setzt
aber einen ausreichenden Informations-
stand sowie eigene Geldmittel voraus (He-
terozygotentest ca. 1.500 €, im Falle eines
ungulnstigen Resultats fir die Prozeduren
einer IVF und PID ca. 20.000 €) und kommt
daher nur fir einen kleinen Anteil Interes-
sierter in Frage. Diese Situation ist unge-
recht und kann auch nicht zu einem
deutlichen Absinken der Pravalenz rezessi-
ver Erbleiden fiihren. Notwendig ist daher
zweierlei: Eine Informationskampagne auf
verschiedenen Ebenen und bei entspre-
chendem Wunsch eine Ubernahme der
Kosten durch Versicherungen oder alterna-
tive Quellen. Prof. Dr. med. Alfried Kohlschtitter

Pranataldiagnostik in Frage, um eine
mogliche Erkrankung des Fetus festzu-
stellen und tber die Fortsetzung der
Schwangerschaft zu entscheiden.

Mit dem Projekt waren auch psycho-
logische Untersuchungen verbunden. So
war die Angstlichkeit wihrend der
Schwangerschaft verstindlicherweise
bei Paaren mit erhohtem Risiko ver-
mehrt. Andererseits bezeichneten 99 %
der Teilnehmer die Akzeptanz des Pro-
jektes als gut. Zurzeit werden die von
den beratenen Paaren geféllten Entschei-
dungen und der tatsichliche weitere
Verlauf noch beobachtet.

Literatur

1. Kirk et al. Nationwide, Couple-Based Gene-
tic Carrier Screening.
NEnglJMed.2024;391:1877-89.

Prof. Dr. med. Alfried
Kohlschiitter

Arzt fur Kinder- und
Jugendmedizin
Oberarzti.R.

Klinik fir Kinder- und

B Jugendmedizin Universi-
tatsklinikum Hamburg-
Eppendorf
alfried.kohlschuetter@
web.de
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Der Autor erklart, dass bei der Erstellung des
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lhre Meinung?

© BlackSalmon / Getty Images / iStock

Wir fragen Sie:

Sollte zukiinftigen Eltern die freiwillige
Teilnahme an einem Heterozygoten-
Screening angeraten werden?

Sollten fiir betroffene Paare auch die
Folgekosten finanziert werden?

Hier geht’s direkt zur Umfrage:
https://go.sn.pub/
umfrage-paediatrie

Péadiatrie hands-on  2026; 38 (1)
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Padiatrie

BEHANDLUNGSPFADE

Fieberkrampfe richtig managen

Vorgehen nach Plan hilft bei Klassifikation und Erkennen von ,Red Flags”

Fieber ist ein wichtiger physiologischer Mechanismus, der die Immun-
antwort auf Infektionen begleitet. Fieberkrampfe sind meist selbst-
limitierende Ereignisse mit im Allgemeinen gutartigem Verlauf.
Dennoch flihren sie haufig zu Konsultationen in der Kinderarztpraxis,
ihre Behandlung variiert deutlich je nach klinischem Kontext und nicht
selten kommt es doch zur ,Uberdiagnostik”. Fiir Eltern und
Betreuungspersonen kann das Miterleben eines Krampfanfalls eine
sehr belastende Erfahrung darstellen [1, 2].

legenheitsanfille zu den haufigsten

»Anfallsereignissen des Kindesal-
ters (Lebenszeitprivalenz: 2-5 %), wer-
den jedoch nicht unmittelbar der Grup-
pe der Epilepsien zugeordnet. Entspre-
chend der Internationalen Liga gegen
Epilepsie sind FK epileptische Anfille,
die im Rahmen fieberhafter Infekte
(Temperatur > 38°C) bei neurologisch
gesunden Kindern zwischen 6 und 60
Monaten auftreten.

Drei Subkategorien werden differen-
ziert: einfacher FK (70-90% aller FK),
komplizierter FK (10-35 % aller FK) und
febriler Status epilepticus (FSE). Die
Pathophysiologie von FK ist unklar, der-
zeit wird eine multifaktorielle — (poly-)
genetische und durch Umweltfaktoren
bedingte — Genese favorisiert. FK treten
gehduft in den frithen Abendstunden
zwischen 18.00 und 22.00 Uhr auf, we-

\l/

F ieberkrampfe (FK) gehoren als Ge-

Risiko fiir Fieberkrampf-Rezidiv

Das Risiko fiir ein FK-Rezidiv hangt von
der Temperatur beim ersten FK ab:
_383°C=42%

—394°C =29%

—406°C=12%

Das Risiko fur ein FK-Rezidiv hangt von
der Dauer des Fiebers vor dem FK ab:

—_<1h =46%
_1-24h =25%
_>24h =15%
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niger in der Nacht und am frithen Mor-
gen. Von den FK présentieren sich 85 %
als generalisierte klonische oder genera-
lisierte tonisch-klonische Anfille, wobei
im Sauglingsalter die tonische Phase oft
fehlt. Fokale Anfalle treten in 8 % der FK
auf, atone Anfille sind selten.

Die Langzeitprognose ist glinstig. Stu-
dien berichten jedoch iiber im Verlauf
etwas gehduft auftretende neuropsychi-
atrische Storungen. Das Risiko, nach ei-
nem FK eine Epilepsie zu entwickeln, va-
riiert je nach FK-Typ, ist aber generell
nur etwas hoher als jenes in der Allge-
meinbevolkerung. Einzelne, mit einem
FK assoziierte Syndrome weisen jedoch
ein erhohtes Risiko fiir eine nachfolgen-
de Epilepsie bzw. irreversible neurologi-
sche Folgeschdden auf. Hierzu zdhlen:
—die fieberinduzierte refraktire epilep-

tische Enzephalopathie von Schulkin-

dern (FIRES),
—das Hemikonvulsions-Hemiplegie-

Epilepsie(HHE)-Syndrom,

—die genetische/generalisierte Epilepsie
mit Fieberkrampfen plus (GEFS+).

Es existieren Hinweise auf eine kausale
Rolle prolongierter FK bzw. FSE fiir eine
nachfolgende Hippocampussklerose
und mesiale Temporallappenepilepsie
[2,3,4,5,6,7].

Risikofaktoren fiir rezidivierende
Fieberkrampfe

Das Auftreten des ersten Fieberkramp-
fes vor Ende des ersten Lebensjahres ist

mit einem Rezidivrisiko von 50 % asso-
ziiert. Bei rezidivierenden FK sollte auch
an eine Eisenmangelandmie als additi-
ver Realisationsfaktor fiir das Auftreten
eines FK gedacht und untersucht werden
[5, 6]. 30-35% der Kinder mit einem FK
haben einen oder mehrere weitere FK;
etwa 50 % der FK-Rezidive treten inner-
halb von sechs Monaten, die andere
Hailfte innerhalb von zwei Jahren nach
dem ersten Fieberkrampf auf. Risikofak-
toren fiir FK-Rezidive sind:
— positive Familienanamnese,
—ldngerer postnataler Klinikaufenthalt
(> 30 Tage),
—niedriges Geburtsgewicht,
—kurze Fieberperiode bis zum Auftre-
ten des FK, Alter < 18 Monate,
— Entwicklungsverzogerung,
— Tagesbetreuung.
Das Risiko eines Fieberkrampfes betrigt
bei Vorliegen einer dieser Faktoren
6-10 %, bei Vorliegen mehrerer Faktoren
steigt es auf 28 % an. Je niedriger die
Korpertemperatur beim ersten FK war
und je kiirzer die Dauer des Fiebers vor
dem FK, desto hoher ist das Rezidivrisi-
ko (siehe Kasten) [5, 6].

Dieser Behandlungspfad orientiert
sich an publizierten Daten und Empfeh-
lungen [1, 2, 3, 4, 5, 6, 7] sowie eigenen
Erfahrungen.

Literatur:

1. Alsabri et al. International Journal of Emer-
gency Medicine 2025;18:231
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2024;50:95
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Dr. med. Thomas Hoppen M.A.
Gemeinschaftsklinikum Mittelrhein,
Koblenzer Str. 115-155, 56073 Koblenz

37



4

130403

Springer Medizin

April 2025 | Jg.37 | Nr.2 ]
OrgandesNipDeV. |

Padiatrie ... %

Das schnelle Update fiir alle Kinder- und Jugendarzt*innen

Dermatologie
- Management der atopischen Dermatitis | 26

— Primédre Hyperhidrose im Kindesalter | 43

- Die vielen Gesichter der Morphea | 48

Dermatophytosen

Klinik, Diagnostik und Therapie bei @ Springer Medizir

tiickischem Pilzbefall | 32

Lickenlos informiert!

Padiatrie:
6 mal im Jahr - gedruckt und digital

- Praxisrelevante Fortbildungsbeitrage und Kasuistiken
« Von Kinderarztinnen und Kinderarzten kommentierter Journal Club
« CME-zertifiziert

« Haftung und Recht

SpringerMedizin.de/paediatrie-zeitschrift

SpringerMedizin.de

Jetzt bestellen



Fortbildung | Blickdiagnose

Wie lautet ihre Diagnose?

JJTischtennisballe” im Douglas bei einem 14-jahrigen Madchen

mit Unterbauchschmerzen

Ein 14-jahriges Mddchen wurde durch ihre Eltern in unserer Klinik
vorgestellt. Sie klagte tiber massive Schmerzen im Bereich des linken
Unterbauchs. Sie habe diese Schmerzen schon vor einem Jahr ge-
habt, damals sind Ultraschall-Untersuchungen, ein Abdomen-MRT
sowie Laboranalysen unauffillig gewesen. Daraufhin wurde eine
explorative Laparoskopie mit elektiver Appendektomie durchge-
flhrt. Die Entlassung erfolgte damals in stabilem Allgemeinzustand
und leicht gebesserter Symptomatik. Das Mddchen berichtete, dass
die Schmerzen damals aber auch nach der Operation fiir mindestens
zwei Wochen persistierten. Der Zyklus war regelméfig, die ibrige
gynakologische und padiatrische Anamnese war leer. Vorerkrankun-
gen oder Allergien waren nicht bekannt.

Klinischer Befund

Die padiatrisch-interne Untersuchung blieb bis auf die geklagten
Schmerzen bei tiefer Palpation im Bereich des linken Unterbauches
ohne pathologischen Befund.

Weitere Diagnostik

Es erfolgte die stationdre Aufnahme des Madchens zur Diagnostik
und analgetischen Therapie. Der Schmerzmittelbedarf war erheb-
lich (Metamizol, Paracetamol, Piritramid, N-Butylscopalamin), jedoch
mit unzureichender Wirkung. Insgesamt wurde die Patientin drei-
malig péadiatrisch sonografiert, wobei sich immer wieder zwei
zystische Strukturen im Bereich des kleinen Beckens zeigten, die
,dopplerleer” waren (Abb. 1). Die sonografischen Befunde wurden
wiederholt mit der gyndkologischen Abteilung des Hauses disku-
tiert und teilweise dort sonografisch kontrolliert. Die Einschatzung
blieb ohne pathologischen Befund. Es erfolgte deshalb (erneut) eine
Abdomen-MRT-Untersuchung (Abb. 2). Hierbei konnten die sono-
grafisch dargestellten zystischen Gebilde eindeutig reproduziert
werden, die auch kernspintomografisch keine Beziehung zu den
Eierstocken aufwiesen. Diese stellten sich vollig unauffillig mit

L]
Neugierig geworden?

Alle in dieser Rubrik erschienen Falle,
bei denen lhr diagnostischer Spirsinn
gefragt ist, stehen fiir Sie gesammelt
auf SpringerMedizin.de bereit:

www.springermedizin.
de/blickdiagnosen-
paediatrie
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typischen kleinen Follikelzysten dar. Samtliche Laboranalysen
zeigten Normalbefunde wie auch die Urin- und Stuhlanalyse. Das
fakale Calprotectin war normwertig.

%
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FD
54%

WF 95Hz

Abb. 1: Sonografiebild: Deutlich sichtbar sind die ,dopplerleeren”,
tischtennisballgroB3en zystischen Strukturen im linken Unterbauch.

Abb. 2: T2-gewichtetes MRT des Douglas-Raumes: Die sonogra-
fisch dargestellten zystischen Gebilde lassen sich eindeutig repro-
duzieren.

Welche Diagnose stellen Sie?
Zur Auflosung bitte umblattern >>>
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Diagnose: Morgagni-Hydatiden der Tuben

M orgagni-Hydatiden sind gutartige,
zystische Strukturen und Uberres-
te des Wolff-Ganges [1]. Sie sind para-
tubuldr und paraovarial im Mesosalpinx
zu lokalisieren [2]. Wenn in der Embryo-
genese eine oder multiple Evaginationen
nicht den Eileiter formen, entstehen
tubuldre Divertikel oder paratubulire
Zysten [1, 2]. Eine Studie mit 76 Teilneh-
mern Uber einen Zeitraum von drei Jah-
ren zeigte eine deutlich hohere Inzidenz
bei Jugendlichen (10-19 Jahre) im Ver-
gleich zu Erwachsenen [3]. Zusitzlich
besteht eine hohere Inzidenz bei prame-
nopausalen Frauen [4, 5]. Verdrehungen,
also Torquierungen der zystischen Ge-
bilde, sind eine bekannte Komplikation
analog zu Ovarialzysten. In der Literatur
lassen sich zwei Entstehungshypothesen
dazu finden. Zum einen plotzliche Be-
wegungen im sportlichen Kontext [2, 6],
zum anderen eine vermehrte sekretori-
sche Aktivitat der Epithelzellen nach
dem Beginn der Pubertit, die eine Volu-
menzunahme der Zysten hervorruft,
was Verdrehungen ebenfalls begiinstigt
[3,2].

Symptome sind hiufig sehr starke und
plotzlich einsetzende Unterbauchschmer-
zen, welche rapide an Intensitit zuneh-
men oder von durchgehender Natur sein
konnen. Es wurden jedoch auch chroni-
sche Fille erfasst. Hiufige Begleitsymp-
tome sind Ubelkeit und Erbrechen. Das
klinische Bild ist ein akutes Abdomen,
die Differenzierung zur Appendizitis
oder Ovarial- bzw. Ovarialzysten-Torsion
hiufig schwer [3,7]. In den meisten Féllen

\l/

Fazit fur die Praxis

— Sonografisch dopplerleere ,schwarze
Locher” im Unterbauch missen wei-
ter abgeklart werden und sind nur bei
Nachweis von ovariellem Stroma-
gewebe in unmittelbarer Nachbar-
schaft auch sicher als Ovarialzysten
zu deuten.

— Eine mégliche Diagnose sind dann
Hydatiden, die torquieren und kli-
nisch als akutes Abdomen imponie-
ren kénnen.
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sind Hydatiden jedoch asymptomatisch
und werden lediglich als Zufallsbefund
intraoperativ festgestellt [8, 6].

Es werden drei Arten der Torsion
beschrieben: die isolierte Torsion einer
Morgagni-Hydatide mit intakten
Ovarien, eine gemeinsame Torsion der
Morgagni-Hydatide und des Ovars der
betreffenden Seite und die Verlingerung
des Hydatidenstiels, die zu einer
Umwindung des distalen Eileiters fithrt
[3, 2, 6]. Die Unterscheidung ist im
abdominellen Ultraschall dufSerst her-
ausfordernd (Differentialdiagnose Hyda-
tiden- und/oder Ovarialzysten) [3, 9, 6].
Zusitzlich konnen Hydatiden mit kleine-
rem Durchmesser hiufig schwer erfasst
werden. Sonografische, dopplerleere

»schwarze Locher” im Unterbauch miis-
sen weiter abgeklart werden und sind nur
bei Nachweis von ovariellem Stromage-
webe in unmittelbarer Nachbarschaft der

»Locher sicher als Ovarialzysten zu deu-
ten. Die Therapie der Wahl ist eine Zys-
tenresektion oder -punktion mittels La-
paroskopie [8, 9]. Andernfalls besteht die
Gefahr, dass die Hydatiden an Grof3e zu-
nehmen und im Verlauf torquieren [3].

Unsere Patientin wurde schliefllich
extern zur Einholung einer Zweitmei-
nung verlegt. Dort wurde die Indikation
zur explorativen Laparoskopie gestellt,
eine Zyste entfernt und eine abpunktiert
und koaguliert. Sie war unmittelbar da-
nach beschwerdefrei. Eine Torquierung
der Zysten war nicht nachweisbar.
Retrospektiv muss aber davon ausgegan-
gen werden, dass bereits vor einem Jahr
die Hydatiden die Schmerzen verursacht
hatten. Warum die Patientin nahezu
zwolf Monate beschwerdefrei geblieben
war, bleibt spekulativ (passagere Torsio-
nen?). In der MRT-Untersuchung ein
Jahr zuvor stellten sich in der Nachschau
drei Zysten dar, jedoch waren diese im
schriftlichen Befund nicht erwédhnt wor-
den. Eine Spontanruptur der dritten ist
also sehr wahrscheinlich.

Literatur

EI"E.'I."E' als Zusatzmaterial unter https://doi.
I3 . 0rg/10.1007/5s15014-025-5837-6 in
E-l . der Online-Version dieses Beitrags

Hortipp: Magendarminfekte:
Dos and Don‘ts bei Kleinkindern

Darf es nochmehr Medizin sein, aber

zum Hoéren? Mit dem Springer Medizin
Podcast halten wir Sie auf dem Laufen-
den - zum Beispiel zum Thema Magen-
darminfekte. In dieser Folge liefert Prof.
Dr. Carsten Posovszky Hintergriinde fur
verschiedene Therapie-Empfehlungen.

,El Hier gehs’s direkt zum
; Podcast:
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Neue Reanimationsleitlinien:
Was ist in der Padiatrie wichtig?

Fokus auf die Verbesserung der innerklinischen Notfallversorgung

Thomas Hoppen

Am 22. Oktober 2025 hat der European Resuscitation Council die neu-
en Leitlinien zur Wiederbelebung veroffentlicht. Neu ist darin vor allem
die Umsetzung aktueller internationaler Empfehlungen zur Verbesse-
rung der innerklinischen Notfallversorgung. Nachfolgend werden we-
sentliche Kernpunkte der neuen Leitlinien mit dem Fokus auf die
Neugeborenen- und Kinderreanimation dargestellt.

ls Neuerung in der systemischen
A und epidemiologischen Betrach-

tung des innerklinischen Herz-
Kreislauf-Stillstands und Reanimation
enthalten die Leitlinien die Umsetzung
der zehn Schritte aus den Empfehlungen
der International Liaison Committee on
Resuscitation (Internationales Verbin-
dungskomitee fiir Wiederbelebung,
ILCOR) von 2024. Dariiber hinaus wird
auf die Notwendigkeit der Einfiihrung
einer europaweit einheitlichen innerkli-

nischen Notfallnummer, hier der vom
European Research Council (ERC) emp-
fohlenen 2222, hingewiesen, wie auch
auf die Bildung von Rapid Response
Teams. Familienmitglieder sollten die
Option erhalten, bei einer Reanimation
eines Familienmitglieds mit dabei zu
sein. Die Anwesenheit von Angehorigen
wihrend der Reanimation erfordert je-
doch strukturierte und kultursensible
Vorgehensweisen sowie die Verfiigbar-
keit eines speziell geschulten Team-

Abb. 1: Kinderreanimationstraining in einer Simulationseinheit.
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mitglieds, das die Angehorigen wihrend
der Reanimation unterstiitzt. Neue
Technologien und KI bieten zusitzliche
Moglichkeiten fiir die Erkennung und
Therapie eines Kreislaufstillstands. So
konnen Smartphone-Apps die Hilfeket-
te in vielen Punkten stidrken - zum Bei-
spiel durch eine Alarmierung von Erst-
helfenden, einer Navigation zu einem
AED oder eine Echtzeitanleitung einer
Wiederbelebung.

Die wichtigste Anderung im Algorith-
mus zum Basic Life Support (BLS) und
Einsatz eines Automatisierten Externen
Defibrillators (AED) bei Erwachsenen
findet sich in den ,,3 Schritten, um ein
Leben zu retten” wieder: Gleich nach der
Uberpriifung des Bewusstseins und der
Reaktion sollte als erstes der Rettungs-
dienst alarmiert und erst dann die At-
mung Uberpriift werden! Dies konnte
dazu fithren, dass der frither eintreffen-
de Rettungsdienst einen Kreislaufstill-
stand haufiger rechtzeitig erkennt und
dann mit erweiterten Mafinahmen das
Outcome der Patienten verbessert wer-
den kann. Eine wichtige Rolle kommt
hierfiir auch dem Leitstellendisponen-
ten zu, der in der neuen Leitlinie in die
Basismafinahmen eingeflochten ist. Der
Disponent soll wiederum Unterstiitzung
durch ein AED-Register erhalten, sodass
er gezielt iiber regionale Standorte von
Defibrillatoren in der Nahe informieren
kann.

Wie lasst sich die Wiederbelebung
am besten erlernen?

Auch bei der Wiederbelebungsausbil-
dung gibt es evidenzbasierte Neuerun-
gen: Hier verlagert sich jetzt der Fokus
von der bloen Vermittlung von Wieder-
belebungstechniken hin zur Optimie-
rung des Lernprozesses unter didakti-
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schen Gesichtspunkten. Bereits die Kin-
der-Reanimation sollte frithzeitig erlernt
und technologiegestiitzte Lernmethoden
und Hilfsmittel in Anspruch genommen
werden. Die Simulation bleibt dabei der
zentrale Bestandteil der Ausbildung
(Abb. 1 und 2). Nach wie vor haben hier
sowohl Low-Fidelity- (einfache Modelle
zum Erlernen der richtigen Technik) als
auch High-Fidelity-Simulationspuppen,
die die menschlichen Korperfunktionen
durch fortschrittliche Technologie nach-
ahmen, eine hohe Evidenz. Neuere Bele-
ge zeigen, dass ein ,, In-situ“-Training auf
Station oder in der Praxis als realistische
Herausforderung das Outcome potenzi-
ell verbessert. Auflerdem wird die Integ-
ration einer ethischen Entscheidungsfin-
dung als Kernkompetenz in der Reani-
mationsausbildung und -lehre betont.
Hierzu gehoren unter anderem, die ethi-
schen Aspekte einer Reanimation direkt
mit Kolleginnen und Kollegen innerhalb
von Debriefings zu reflektieren, Ethik in
der Reanimation in simulationsbasierte
Trainings von medizinischem Fachper-
sonal zu integrieren und die gewonnenen
Lerneffekte durch bildhafte Darstellung
zu verstirken.

Spezielle Aspekte bei
Neugeborenen nach der Geburt
Wann soll der Algorithmus fiir Neuge-
borene (Newborn Life Support, NLS)
und wann der fiir padiatrische Patienten
und Patientinnen (Pediatric Life Sup-
port, PLS) genutzt werden? Im Ergebnis
besteht Einigkeit, dass die NLS-Leitlinie
unmittelbar nach der Geburt angewen-
det werden soll — unabhédngig vom Ge-
burtsort (Krankenhaus oder Hausge-
burt). Zudem kann die NLS-Leitlinie
auch wihrend des Aufenthalts auf der
neonatologischen Intensivstation ge-
nutzt werden, insbesondere bei Frithge-
borenen oder reifen Neugeborenen mit
priméren Atemproblemen. Fiir Neuge-
borene, die vor der 25. Schwanger-
schaftswoche geboren wurden, ist er
hingegen mit Vorsicht anzuwenden.
Stehen nichtrespiratorische Ursachen
im Mittelpunkt, wie z. B. Herzrhyth-
musstérungen, so kann fiir Neugebore-
ne auch der PLS-Algorithmus genutzt
werden. Nach der Krankenhausentlas-
sung nach der Geburt ist fiir Neugebo-
rene wahrscheinlich eher der PLS-Algo-

Pédiatrie hands-on 2026; 38 (1)

N oA

Abb. 2: Auch die Neugeborenenreanimation ldsst sich am besten an einer Simulationspuppe

trainieren.

rithmus angebracht. Es soll jeweils vor
Ort geregelt werden, welche Leitlinie
(NLS oder PLS) fiir welche Kinder im je-
weiligen Versorgungskontext anzuwen-
den ist. Jede Einrichtung muss klaren,
wie ihr lokales Vorgehen erfolgen soll.
Die derzeitigen Empfehlungen beruhen
auf einem Konsens zwischen der NLS-
und PLS-Writing-Group.

Supraglottisches Atemwegshilfsmittel

(z.B. Larynxmaske): Bei ineffektiver
Maskenbeatmung soll der Einsatz frith-
zeitig erwogen werden. Neu ist zudem,
die Larynxmaske auch wihrend laufen-
der Thoraxkompressionen als gleichwer-
tige Alternative zum endotrachealen Tu-
bus zu erwégen.

2-Personen-Esmarch-Handgriff: In der
aktuellen Leitlinie wird die Verwendung
eines 2-Personen-Esmarch-Handgriffs
nochmals eindringlich empfohlen, wenn
ausreichend Personal vorhanden ist, da
dieser in der Literatur effektiver als eine
Ventilation mit einem einfachen C Griff
gesehen wird (Abb. 3).

Sauerstoffgabe: Frithgeborene <32
Wochen sollen mit mindestens 30 % zu-

-
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satzlichem Sauerstoff beatmet werden.
Beziiglich noch héherer Sauerstoftwerte
ist die Datenlage derzeit noch unzurei-
chend, daher bleibt die Empfehlung ,,mit
mindestens 30 %“ auch entsprechend
unprazise.

Zielsattigungswerte: In der aktuellen
Leitlinie orientieren sich die angestreb-
ten Sittigungswerte an der 25.-75. Per-
zentile der von Dawson et al. publizierten
Werte [1]. Damit liegen die Zielwerte et-
was hoher als in den Empfehlungen von
2021. Auflerdem wird betont, dass Satti-
gungswerte von < 80 % bei Frithgebore-
nen < 32 Schwangerschaftswochen ab der
5. Lebensminute zu vermeiden sind.

Nabelschnurmanagement: Weiterhin
wird ein verzdgertes Abnabeln von
> 60 s empfohlen. Prézisiert wurde, dass
bei notwendiger Reanimation die Nabel-
schnur innerhalb von 30 s abgeklemmt
werden sollte, um Verzogerungen bei
notwendigen Mafinahmen zu minimie-
ren. Ein ,,cord milking“ bei Frithgebore-
nen vor der 28. Schwangerschaftswoche
bleibt auch in der aktuellen Leitlinie
kontraindiziert, wohingegen es bei Neu-
geborenen ab der 28. Schwangerschafts-
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woche eine Alternative ist, wenn ein ver-
zogertes Abnabeln nicht moglich ist.
Das physiologiebasierte Abnabeln hat
keinen Eingang in die Leitlinie gefun-
den, es bleibt weiterhin klinischen Stu-
dien vorbehalten.

Videolaryngoskopie: Wenn ein Video-
laryngoskop vorhanden ist, sollte dieses
primér verwendet werden.

Respiratory-Function-Monitor:  Ein
Atemfunktionsmonitoring kann optio-
nal als Hilfsmittel zur Uberpriifung des
exspiratorischen Tidalvolumens (ange-
strebt werden 4-8 ml/kg) und der Effek-
tivitdt der Ventilation bei ausbleibendem
Anstieg der Herzfrequenz eingesetzt
werden.

Adrenalin: In der aktuellen Leitlinie
wird der Abstand der Einzelgaben auf
4 min konkretisiert und ersetzt die bis-
herige Empfehlung von 3 bis 5 min. Die
Dosisempfehlung bleibt mit 10-30 ug/kg
gleich, wobei viele Zentren standardmi-
ig 20 ug/kg verwenden, damit bei un-
klarem Gewicht weder iiber- noch un-
terdosiert wird.

Glukosegabe: Die Empfehlung wurde in
der aktuellen Leitlinie auf 2ml/kg
10%ige Glukose fiir Neugeborene mit ei-
nem zu niedrigen Blutzucker abgedn-
dert.

CPAP/PEEP: Es erfolgte eine Vereinheit-
lichung auf 6 cmH,O fiir Frithgeborene
vor der < 32. Schwangerschaftswoche so-
wie fiir Kinder ab der 32. Schwanger-

schaftswoche mit RDS-(respiratory dis-
tress syndrome)-Symptomatik und zu-
satzlichem Sauerstoffbedarf. Auch bei
der initialen Beatmung soll ein PEEP
von 6 cmH,0 genutzt werden.

Teamorganisation und Human Factors,
Telemedizin: Betont werden die Vortei-
le von standardisierten Checklisten,
Team-Briefings und Trainings (mindes-
tens 1x/Jahr mit kurzen Refresher-Trai-
nings alle 3-6 Monate) sowie der Einsatz
von Telemedizin.

Erkennen und Behandeln kritisch
kranker Kinder

Das Kapitel ,,Erkennen und Behandlung
kritisch kranker Kinder” empfiehlt allen
Eltern und Betreuungspersonen, sich
Basis-Kenntnisse iiber die Erkennung
kritischer Erkrankungen, Traumata so-
wie tber grundlegende und lebensret-
tende Erste-Hilfe-Mafinahmen anzueig-
nen. Bei Kindern mit chronischen Er-
krankungen oder Kindern, die auf
medizinische Apparate angewiesen sind,
wird empfohlen, einen Kurs in Basis-
mafinahmen zur Wiederbelebung von
Kindern (PBLS) zu besuchen. Professio-
nellen Betreuungspersonen (Erzieher,
Lehrer, Rettungsschwimmer und Trai-
ner/Ausbilder von Kindern und Jugend-
lichen) sollen einfache Beurteilungsins-
trumente (Padiatrisches Beurteilungs-
dreieck - Verhalten/Atmung/
Hautkolorit), grundlegende lebensret-
tende Erste-Hilfe- sowie Basismafinah-
men zur Wiederbelebung von Kindern
vermittelt werden. Die Beutel-Masken-
Beatmung bleibt weiterhin die erste

Abb. 3: Effektiver ,reiner” Esmarch-Handgriff zur Offnung der Atemwege ohne Beatmung,
hier an der Neugeborenenpuppe
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Wahl fiir die Beatmung eines kritisch
kranken Kindes. Die priaklinische Ver-
wendung von supraglottischen Atem-
wegshilfen wird gegeniiber der endotra-
chealen Intubation empfohlen, wenn
eine ,invasive“ Atemwegssicherung er-
forderlich ist. Die Intubation bleibt je-
doch die bevorzugte Methode fiir die de-
finitive Sicherung der Atemwege bei kri-
tisch kranken oder verletzten Kindern.
Die Anzahl der endotrachealen Intuba-
tionsversuche soll auf zwei begrenzt wer-
den. Atropin wird nicht mehr als Prame-
dikation vor der Intubation empfohlen.
Im Rahmen des Managements kritisch
kranker Kinder mit generalisierten
Krampfanfillen sollen alternative Rou-
ten (z. B. intranasal, bukkal) fiir die Ver-
abreichung von Benzodiazepinen ver-
wendet werden, sofern es keinen bereits
etablierten intravendsen Zugangsweg
gibt. Als bevorzugtes Medikament bei
benzodiazepinrefraktiren Krampfan-
fallen soll Levetiracetam verwendet wer-
den. Levetiracetam ldsst sich innerhalb
von fiinf Minuten applizieren, was ge-
geniiber anderen Substanzen einen zeit-
lichen Vorteil birgt. Studien deuten zu-
dem darauf hin, dass hoch dosiertes
Levetiracetam (z. B.60 mg/kg i. v.) ver-
gleichsweise wirksamer ist.

BasismaBnahmen zur Reanimation
von Kindern

Die Basismafinahmen zur Reanimation
von Kindern sehen vor, dass ein Notruf
abgesetzt werden soll, sobald der Kreis-
laufstillstand erkannt wurde - noch vor
dem Beginn von Beatmungen. Dies hat
mehrere Griinde: Zum einen bewirkt
dies einen Angleich an die Basismafinah-
men zur Reanimation von Erwachsenen
(s.0.). Zum anderen ist die Verfiigbarkeit
von Mobiltelefonen mit Lautsprecher-
funktion hoch und erméglicht die Un-
terstiitzung der Ersthelfer durch einen
Leitstellendisponenten (,,Telefonreani-
mation®). Die Herzdruckmassage mit
Beatmung ist im Vergleich zur Herz-
druckmassage mit kontinuierlichen Tho-
raxkompressionen (,compression-only
CPR") mit verbesserten neurologischen
Ergebnissen bei Kindern aller Alters-
gruppen verbunden, weshalb sie auch
weiterhin als Standardvorgehen einge-
setzt werden soll. Ersthelfer, die nicht in
den Basismafinahmen zur Reanimation
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Abb. 4: Bei Kleinkindern werden die Elektroden bei der Defibrillation anteroposterior plat-
ziert. Hier ist die anteriore Elektrode gut zu sehen, die posteriore ist nur zum Teil erkennbar.

von Kindern geschult sind (durch einen
Kurs vergleichbar mit dem ERC-PBLS-
Kurs), sollen hierbei nach Verabreichung
der finfinitialen Beatmungen den Algo-
rithmus 30:2 verwenden. In PBLS ge-
schulte Ersthelfer verwenden weiterhin
den Algorithmus 15:2. Da keine Belege
dafiir gefunden werden konnten, ob der
ABC- oder der CAB-Ansatz hinsichtlich
des Reanimationserfolgs dem jeweils an-
deren iiberlegen ist, soll weiterhin der
ABC-Ansatz verwendet werden. Bei
Sauglingen gibt es eine klare Empfeh-
lung zur Verwendung der Zwei-Dau-
men-Thoraxkompression unter Umfas-
sen der Brust. Sie fithrt im Vergleich zur
Zwei-Finger-Technik zu einer durchweg
grofleren Herzdruckmassagetiefe, weni-
ger Ermiidung und einem hoheren An-
teil an korrekter Handplatzierung. Zu-
dem kann sie einem Laien durch den
Leitstellenmitarbeiter einfacher als die
Zwei-Finger-Technik erklart werden.

Fremdkorperverlegung der
Atemwege

Auch im Falle einer Fremdkorperverle-
gung der Atemwege wird bei Sduglingen
die Verwendung der Zwei-Daumen-
Thoraxkompression empfohlen, welche
im Wechsel mit Riickenschldgen einge-
setzt werden soll. Die Position der Fin-
ger entspricht dabei exakt der, welche
auch im Rahmen der Reanimation ge-
nutzt wird. Idealerweise wird der Saug-
ling in Riickenlage leicht Kopf tief gela-
gert. Die Thoraxkompressionen sollen
ruckartig und mit einer etwas langsa-
meren Frequenz als in der Reanimation
erfolgen.
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Defibrillation

Bei der Verwendung des péadiatrischen
Modus eines AED (bis zu einem Korper-
gewicht von 25 kg) wie auch bei der De-
fibrillation von Séuglingen und Kleinkin-
dern mittels eines manuellen Defibrilla-
tors sollen die Defibrillationselektroden
in anteroposteriorer Position platziert
werden (Abb. 4). Bei grofSeren Kindern
und Jugendlichen ist auch eine anterola-
terale Positionierung moglich. Hierbei ist
zu beachten, dass die Defibrillationselek-
troden in der anterolateralen Position so
platziert werden, dass sie sich nicht be-
rithren. Fiir die Durchfithrung der ante-
roposterioren Elektrodenplatzierung ist
zu beachten, dass das Drehen des Kindes
nicht zu einer lingeren Unterbrechung
der Herzdruckmassage oder einer unge-
naueren Platzierung der posterioren
Elektrode fithren darf.

Besondere Umstande

Vor allem die Behandlung der Hyperka-
lidzmie wiahrend eines Kreislaufstill-
stands ist hier erwdhnenswert. Sowohl
die intravendse Gabe von Insulin und
Glukose als auch inhalative oder intra-
vendse Beta-2-Adrenozeptor-Agonisten
fithren zu einer akuten Senkung der Ka-
liumwerte und werden daher zur Thera-
pie der schweren Hyperkalidmie weiter-
hin empfohlen. Die intravendse Gabe
von Kalzium und Bikarbonat soll jedoch
nicht mehr erfolgen.

Postreanimationsbehandlung und
Prognoseerstellung

Beziiglich der Diagnostik und Therapie
im préklinischen und klinischen Be-

\l/

Neue Leitlinien online

Der Deutscher Rat fiir Wiederbelebung
German Resuscitation Council (GRC) e.V.
bietet auf seiner Website
eine autorisierte deutsch-
sprachige Version der neu-
en Leitlinien.

reich ab dem Wiedereintritt des Spon-
tankreislaufs ist die neue Empfehlung,
dass der mittlere arterielle Blutdruck
iber der 10. Altersperzentile liegen soll,
bemerkenswert. Zur Prognoseabschit-
zung wird ein Set von Tests empfohlen.

Nachsorge nach Entlassung aus
dem Krankenhaus

Erstmals gibt es in den aktuellen Leitli-
nien auch Empfehlungen zur Nachsorge
nach einer Entlassung des Patienten aus
dem Krankenhaus. Zu hoffen bleibt,
dass die konsequente Nutzung verbrei-
teter Register mit Langzeitergebnissen
des Reanimationsverlaufs und -erfolgs
padiatrischer Kreislaufstillstinde und
gemeinsame Forschungskooperationen
helfen, Wissensliicken in diesem Bereich
zu schliefSen.
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Intoleranzen gegen Nahrungsmittel -
unterdiagnostiziert oder tUberschatzt?

Klare diagnostische Konzepte statt unnuitzer, strenger Auslassdiaten

Martin ClaBen

Die Diagnostik von Intoleranzen gegen Nahrungsmittel bereitet aufgrund der niedrigen diagnostischen
Spezifitdt und Sensitivitat der Routinemethoden immer wieder Probleme. Eine kompetente arztliche Betreu-
ung kann rascher zu einer Diagnose fiihren sowie ein klareres therapeutisches Konzept vermitteln und da-
durch unndétige Diaten vermeiden, die eine Verminderung der Lebensqualitat oder Mangel an Nahrstoffen
zur Folge haben kénnen. In diesem Artikel soll der aktuelle Wissensstand zusammengefasst, kritische The-
men beleuchtet und klare Botschaften fiir die alltéagliche Beratung in Praxis und Klinik vermittelt werden.

ur wenige Gesundheitsthemen werden von Laien, in der
N Laienpresse und online so intensiv diskutiert wie die

Nahrungsunvertriglichkeiten. Es ist ,,in®, den Cappuc-
cino unter der Vermutung einer Laktoseintoleranz mit Hafer-
drink statt Kuhmilch zu ordern. Andererseits fiihrt die Migra-
tion von Menschen aus Afrika und Asien dazu, dass sich Ju-
gendliche mit einem genetisch bedingten Laktasemangel wie
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ihre mitteleuropdischen Altersgenossen mit vielen Milchpro-
dukten erndhren und darauf mit heftigen Bauchschmerzen re-
agieren. Unvertraglichkeiten gegen FODMAP (fermentierbare
Oligo-, Di-, Monosaccharide und Polyole) oder Histamin wer-
den von Heilpraktikern leichtfertig diagnostiziert und oft von
den Familien nicht hinterfragt. Dabei gibt es Hinweise, dass
nicht indizierte Didten auch negative Auswirkungen auf das
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Darmmikrobiom haben konnen [1]. Beziiglich der Diagnostik
gerit insbesondere der Wasserstoffexhalationstest immer mehr
in die Kritik. Dariiber hinaus ist die klinische Wertigkeit einer
Histaminintoleranz bei Kindern und Jugendlichen nicht aus-
reichend gesichert.

Definition

Intoleranzen miissen von immunologischen Reaktionen auf
Proteinkomponenten der Nahrungsmittel abgegrenzt werden
(Abb. 1). Letztere sollten als Allergien bezeichnet werden, wo-
bei gerade im kindlichen Gastrointestinaltrakt nicht-IgE-ver-
mittelte Reaktionen eine grofie Rolle spielen (z. B. nahrungs-
proteininduzierte Enteropathie (FPIES), eosinophile gastroin-
testinale Erkrankungen) [2].

Als Intoleranzen bezeichnet man nicht-immunologisch ver-
mittelte Reaktionen auf nicht-Proteinkomponenten von Nah-
rungsmitteln. Dabei kann es sich um metabolische Reaktionen
(z.B. auf nicht resorbierte Kohlenhydrate), um Enzymdefizien-
zen im Intermediérstoffwechsel (z. B. hereditare Fruktoseinto-
leranz (HFI)) oder um pharmakologische Reaktionen auf Nah-
rungsmittelbestandteile (z. B. Histamin) handeln.

Intestinale Manifestationen von Kohlenhydratintoleranzen
kommen zustande bei
—angeborenen Transporterdefekten oder verminderter Trans-

porterkapazitit im Diinndarm,

—Enzymdefekten (Disaccharidasemangel) oder

— Missverhiltnis von zugefithrter Menge und Resorptionska-

pazitit (Fruktose, Sorbitol).

Die letztere Problematik diirfte eigentlich nicht als Erkrankung
tituliert werden. Sie wird hier aber mit abgehandelt, da die Sym-
ptome von krankheitsbedingten Stérungen der Resorption
nicht unterschieden werden koénnen. In Frage kommende Koh-
lenhydrate sind in Tab. 1 zusammengefasst.

Pathophysiologie und Klinik

Die Monosaccharide Glukose und Galaktose werden durch den
aktiven, energieverbrauchenden Transporter fiir Glukose + Na-
trium (Symporter SGTL1) und Fruktose durch passive Diffu-
sion tiber den GLUT 5-Transporter resorbiert. Die Transport-
kapazitit fiir Glukose ist weitgehend unbegrenzt; bei Fruktose
findet man eine Sittigungskinetik - wenn alle GLUT5-Trans-
porter ,belegt sind, kann die Resorption nicht weiter gestei-
gert werden. Die Resorption von Fruktose wird allerdings
durch Glukose erleichtert. Insofern stellen Saccharose (Disac-
charid Glukose-Fruktose) und diejenigen Obstsorten, die glei-
che Mengen von Fruktose und Glukose enthalten (z.B. Bana-
nen, Beeren), meist kein relevantes Problem dar. Fiir Sorbitol
ist kein Transporter vorhanden; insofern liegen die tolerierten
Mengen um den Faktor 5 niedriger als fiir Fruktose. Sorbitol
inhibiert zudem den Transport von Fruktose iiber den GLUT
5-Transporter. Die Spaltung der Disaccharide erfolgt durch die
an den Zottenspitzen lokalisierten Disaccharidasen Laktase,
Sacharase-Isomaltase und Trehalase.

Wenn die Absorption der Monosaccharide oder die Spaltung
(Digestion) der Disaccharide oder Polysaccharide gestort ist
bzw. mehr Kohlenhydrate zugefiihrt werden, als absorbiert
werden kénnen, kommt es zum Transport dieser Zucker in tie-
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Nahrungsmittel-Unvertréaglichkeit

l l

nicht toxische Reaktion
(Hypersensitivitat)

l l

immunologisch bedingt
(Nahrungsmittelallergie)

toxisch
z. B. Staphylokokkentoxin

nicht immunologisch bedingt
,Nahrungsmittelintoleranz”

pharmakologisch
z. B. biogene Amine
(Histamin)

metabolisch
z.B. Laktoseintoleranz

nicht

IgE- ittel )
RIS IgE-vermittelt

Abb. 1: Mechanismen und Terminologie bei adversen Reaktionen
auf Nahrungsmittelbestandteile (mod. nach [3]).

fere Darmabschnitte, die von Mikrobiota besiedelt sind. Dort

erfolgt eine bakterielle Girung und es werden Gase (z.B. Me-

than, Wasserstoft) sowie kurzkettige Fettsauren (z. B. Butyrat)
gebildet [8]. Die Gase kénnen zu Meteorismus, Flatulenz,

Bauchschmerz und Koliken fithren. Durch die osmotische Wir-

kung der Fettsduren kénnen auch Diarrhoen (wéssrig, sduer-

lich, nicht schleimig) auftreten; dies ist jedoch nicht obligat.
Bei kompletter Malabsorption und je nach Erndhrung kann
dies auch eine Gedeihstorung zur Folge haben. Dies wird re-
gelmifig bei der Glukose-Galaktose-Malabsorption, beim kon-
genitalen Laktasemangel sowie beim Saccharase-Isomaltase-

Mangel beobachtet, sehr selten bei der adulten Hypolaktasie

oder der Fruktosemalabsorption. Bei Kleinkindern mit hoher

Fruktosezufuhr sind Gedeihstérungen aber nur kasuistisch be-

schrieben worden.

Die Starke der Symptome bzw. Beschwerden hangt von fol-

genden Faktoren ab [9,10]:

— Menge des zugefithrten Kohlenhydrats,

—Schnelligkeit der Magenentleerung (abhingig u.a. von
Fettgehalt der Mahlzeit, Konsistenz der Nahrung),

—ggf. Restenzymaktivitit,

— Zusammensetzung des Dickdarm-Mikrobioms (Auswirkun-
gen auf Gasproduktion bzw. Produktion von kurzkettigen
Fettsduren),

— Motilitat des Darms,

—ggf. peranale Entleerung von Gas,

—subjektive Wahrnehmung der Darmdehnung (Schmerzemp-
findung?) bzw. Vorliegen einer viszeralen Hypersensitivitit
(z.B. im Rahmen eines Reizdarmsyndroms).

Die Zeitdauer zwischen Ingestion und Symptombeginn liegt

typischerweise zwischen zwei und vier Stunden. Es kann auch

vorkommen, dass als Folge von am Vorabend aufgenommenen

Kohlenhydraten erst am folgenden Morgen Bauchschmerzen

auftreten.
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Tab. 1: Kohlenhydrat-Malabsorptionen und -maldigestionen

Kohlenhydrat Storung Ursache Kommentar
Laktose Laktoseintoleranz (LI) Laktasemangel (LPH-Gen): Enzymdefekt;
_ ab Geburt bei Missense-Mutationen
— adulter Laktasemangel bei Laktaseaktivitat wird ab dem Schulkind-
C/T(-13910) and G/A(-22018) Poly- alter reduziert
morphismus in der Promotorregion
— sekundar bei Mukosaschaden bzw. klinische Symptomatik von anderen
Zottenatrophie Faktoren abhingig (s.u.)
Fruktose Fruktosemalabsorption (FMA) Missverhaltnis Zufuhr — keine Assoziation zwischen Genpoly-
Transportkapazitét (GLUT5) morphismen und Symptomatik
Sorbitol Sorbitmalabsorption Missverhaltnis Zufuhr — Kein spezifischer Transportermechanis-
Transportkapazitdt mus bekannt (passive Diffusion)
Saccharose Saccharoseintoleranz Saccharasemangel Enzymdefekt; schwere Diarrhoe ab

(Sucrase-Isomaltase-Mangel - CSID)

Glucose-Galaktose Glucose-Galaktose-Malabsorption

Trehalose Trehalose-Intoleranz
(aus Pilzen)
FODMAP FODMAP-Intoleranz

(fermentierbare Oligo-, Di-,
Monosaccharide und Polyole) [5]

Anamnese und klinischer Befund

Zunichst sollte man anamnestisch klaren, ob und in welchen
Mengen bestimmte Kohlenhydrate regelmaflig gegessen wer-
den. Wichtig ist auch, ob die Beschwerden mit der Einfithrung
bestimmter Nahrungsmittel begonnen haben bzw. beim Weg-
lassen besser wurden.

Charakteristischer Hinweis auf einen Fruktoseiiberschuss
(falschlich als ,,Fruktosemalabsorption® eingeordnet) kann ein
hoher Konsum von Obstsaften bei Kleinkindern sein (insbe-
sondere Apfelsaft, Birnensaft). Auch sollte nach Konsum sog.
»zuckerfreier Stifligkeiten, Softdrinks und Eistee (Sorbitol-
menge) gefragt werden. Ein Hinweis auf eine Laktoseintoleranz
kann eine Migrationsgeschichte bzw. genetische Wurzeln in
Afrika oder Asien mit einem hohen Milchproduktkonsum im
Schulkindesalter sein. Ein adulter Laktasemangel findet sich in
Asien und Afrika bei ca. 90 % der Menschen, in Mitteleuropa
bei ca. 15%. Menschen aus dem Mittelmeerraum oder arabi-
schen Lindern weisen eine hohere Privalenz auf als Westeuro-
paer.

Ein eindeutiger zeitlicher Zusammenhang zwischen Aufnah-
me eines bestimmten Kohlenhydrats und Auftreten der Be-
schwerden ist nur sehr selten zu erfragen. Bei Kleinkindern mit
Diarrhoen berichten die Eltern oft von schaumigen, aroma-
tisch-sduerlich riechenden Stiihlen. In der Familienanamnese
kann nach adultem Laktasemangel bei den Eltern gefragt wer-
den - wenn beide Eltern sicher betroffen sind, miisste auch das
Kind einen Laktasemangel entwickeln.

Bei der Fruktosemalabsorption sind familidre Haufungen
beschrieben worden, die genetischen ,,Links“ aber nicht be-
kannt.
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Natrium-Glucose-Cotransporter-Defekt
SLC5A1

Trehalasemangel (TREH-Gen)

summarisches Missverhaltnis von Zufuhr
versus Digestion und/oder Absorption
von Mono-, Di- und Polysacchariden

Beikosteinfiihrung

Transporterdefekt; schwere kongenitale
Diarrhoe ab erster Milchfiitterung

Enzymdefekt; relevant nur nach
Pilzmahlzeiten [4]

mogliche Ursache eines Reizdarm-
syndroms; Relevanz bei Kindern
unzureichend belegt [5, 6, 7]

Weiterflihrende Diagnostik
Die Diagnostik von Kohlenhydratintoleranzen kann auf ver-
schiedenen Wegen erfolgen.

Wasserstoffexhalationstest (H,-Atemtest)

Beim H,-Atemtest wird der durch die Vergargung des Zuckers
im Darm entstehende Wasserstoff in der Atemluft nach Belas-
tung mit dem jeweiligen Kohlenhydrat gemessen. Dazu wird
die Atemluft alle 30 Minuten tiber 120-180 Minuten auf einen
Anstieg der H,-Exhalation iiberwacht. Folgende Testdosen wer-
den dabei verwendet:

—Disaccharide (Laktose, Saccharose) 1 g/kg, maximal 25g
—Monosaccharide (Fruktose) 0,5g/kg, maximal 12,5g

— Zuckeralkohol (Sorbitol) 0,2 mg/kg, maximal 5g

Hohere Testdosierungen (die frither iiblich waren) erhdhen die
Sensitivitat, verschlechtern aber die Spezifitidt und den positi-
ven Vorhersagewert. Auch sind die Testmengen des Kohlenhy-
drats oft deutlich hoher als bei Alltagsverzehr.

Die schlechte diagnostische Sensitivitdt und Spezifitat der
H,-Atemtests zeigte sich in zwei Studien mit Kindern mit
Bauchschmerzen. In der einen Studie mit 103 Kindern fand sich
eine Besserung von Abdominalbeschwerden unter fruktosear-
mer Didt, unabhdngig vom Ergebnis des H,-Atemtests [11]. Die
andere Studie ergab bei 135 Kindern zwischen sieben und zwolf
Jahren, die Symptome nach Zufuhr von Fruktose oder Lakto-
se berichteten, nur bei 55 Kindern (41 %) positive Atemtestbe-
funde, davon 30% (35/118) nach Fruktosebelastung und 18 %
(20/114) nach Laktosebelastung [12]. Eine Besserung der Be-
schwerden erfuhren 46 % der Kinder unter diagnostischer Diét.
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Nur bei 18 % (10/55) der Kinder mit positiven Atemtestergeb-
nissen entwickelte sich eine langfristige Beschwerdefreiheit un-
ter Diit. Als Konsequenz dieser Studien werden Wasserstoffa-
temtests nicht mehr flichendeckend in pédiatrischen Abteilun-
gen durchgefiithrt. Insofern sollte die Indikation nach Ernih-
rungsanamnese streng gestellt und Resultate kritisch bewertet
werden. Nach einem positiven Test muss immer die klinische
Relevanz durch Karenz und Exposition tiberpriift werden.

Die Tests sind bei entsprechender Technik zur Atemgasent-
nahme (z.B. Masken mit Ventilsystemen) auch bei Sduglingen
und Kleinkindern durchfiihrbar. Eine parallele Messung von
CO, in den Proben und die Normierung auf 5% CO, helfen,
die diagnostische Trennschirfe zu bessern. Die gleichzeitige
Messung von Methan erhoht die Sensitivitat des Tests, da bei
5% der Menschen von den Darmmikrobiota kein Wasserstoft
produziert werden kann (non-Producer, dann falsch negative
Tests).

Karenz- und Expositionsversuche

Karenz- und Expositionsversuche lassen sich alternativ zum
Atemtest einsetzen [8]. Dazu sollte vorab eine Erndhrungsbe-
ratung erfolgen. Wenn zwei Kohlenhydrate als Ausloser fiir die
Symptome in Frage kommen (z.B. Laktose + Fruktose), miis-
sen zunichst beide konsequent vermieden werden. Die an-
schlieflende Exposition (einzeln) kann zu Hause erfolgen. Al-
lerdings sollte beriicksichtigt werden, dass alle diétetischen In-
terventionen insbesondere bei Uberlappung mit funktionellen
Beschwerden eine grofe Placebowirkung haben.

DNA-Analysen

Fiir die genetisch bedingten Transporterdefekte und Enzym-
mangelkrankheiten (z.B. Glucose-Galaktose-Malabsorption,
Saccharase-Isomaltase-Mangel, Laktoseintoleranz) konnen
auch DNA-Analysen veranlasst werden.

Der adulte Laktasemangel, der durch den Polymorphismus
CC13910 in der Promotor-Region des Laktasegens charakteri-
siert ist, kann mit einer gezielten DNA-Analytik nachgewiesen
werden. Allerdings beweist das Vorliegen des Polymorphismus
nicht, dass die Beschwerden der Patienten durch eine Lakto-
seintoleranz bedingt sind.

Bei Sauglingen und Kleinkindern sollte diese Diagnostik
noch nicht durchgefiithrt werden, da in diesen Altersgruppen
trotz des Vorliegens des CC13910-Polymorphismus die Lakta-
seaktivitdt noch normal ist.

Enzymaktivitatsbestimmungen

Eine Bestimmung der Enzymaktivitit in Diinndarmschleim-
hautbiopsien ist grundsdtzlich méglich, aber in der Routine
nicht tiblich. Bei Disaccharidasemangel muss allerdings auch
an die Moglichkeit eines sekundaren Mangels gedacht und Er-
krankungen, die typischerweise mit Zottenatrophie einherge-
hen, ausgeschlossen werden (Zoliakie-Antikorper, Stuhl auf Gi-
ardia lamblia).

Die Bestimmung des Stuhl-pH oder von unverdautem Zu-
cker im Stuhl hat keinen diagnostischen Wert mehr. Tab. 2 fasst
einige typische Differentialdiagnosen der intestinalen Kohlen-
hydratintoleranzen zusammen.
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Therapie

Didtetische Therapie

Die diatische Therapie der Kohlenhydratintoleranzen besteht
primdr in einer Reduktion der Zufuhr. Diese sollte fiir ein bis
zwei Wochen sehr konsequent erfolgen; dann kann bei Be-
schwerdefreiheit schrittweise die Zufuhr gesteigert werden. Da-
bei nimmt der Darm keinen Schaden. Die Nahrung sollte so
viele nicht resorbierbare Kohlenhydrate (= l6sliche Ballaststof-
fe) enthalten, wie vertragen werden [1], zumal dies auch gegen
eine Obstipation wirksam wire (eine der hiufigsten Ursachen
rezidivierender Bauchschmerzen!). Bei der Laktoseintoleranz
werden Kiése sowie Yoghurt in begrenzten Mengen oft vertra-
gen. Bei der Fruktose- und Sorbitmalabsorption fithren Obst-
sorten mit gleichem Gehalt an Fruktose und Glukose und ge-
ringem Sorbitolgehalt (u.a. Bananen, Beerensorten, Zitrus-
friichte) meist nicht zu Symptomen. Um eine zu einseitige Er-
nihrung zu vermeiden, ist eine Beratung der Familien durch
Fachkrifte sinnvoll.

Bei komplettem Ausschluss der Laktose kommt es nicht zu
einer reaktiven Minderung der Laktaseaktivitit im Darm, al-
lerdings zu Mikrobiomveranderungen mit verminderter Kapa-
zitdt des Darmmikrobioms fiir die Metabolisierung von Lak-
tose [13, 14]. Nicht resorbierte Kohlenhydrate oder Zuckeral-
kohole fordern das Wachstum von Butyrat-bildendenden Bak-
terien. Butyrat gilt als wiinschenswerter Metabolit mit
giinstigen Eigenschaften auf die Integritit der Darmbarriere
[15] und reduziert das Risiko von Nahrungsallergien [16].

Da in vielen Féllen eine Reizdarmkomponente zur Beschwer-
desymptomatik beitrdgt, konnen kognitiv verhaltenstherapeu-
tische Mafinahmen, Hypnotherapie und Probiotika erginzend
eingesetzt werden, um die Toleranzschwelle zu verbessern.

Medikamentose Therapie

Medikament6s konnen Enzyme bei Disaccharidasemangel
supplementiert werden: Laktase bei Laktoseintoleranz (als
Nahrungserganzungsmittel verfiigbar), Saccharase bei Saccha-
rase-Isomaltasemangel (als Orphan drug sehr hochpreisig).

Hereditare Fruktoseintoleranz

Auch als ,Intoleranz® bezeichnet, aber pathophysiologisch vol-
lig anders ablaufend, sind metabolische Erkrankungen als Fol-
ge von Enzymmangel im Intermedidrstoffwechsel. Wichtigstes
Beispiel ist die hereditdre Fruktoseintoleranz (HFI) aufgrund

Tab. 2: Differentialdiagnosen der intestinalen
Kohlenhydratintoleranzen

— Reizdarmsyndrom; funktionelle Bauchschmerzen
__ Zoliakie

— Nahrungsproteinallergien (Kuhmilch)
__chronische Infektionen (z.B. Giardia lamblia)

— bakterielle Diinndarmbesiedlung (SIBO)

— Jintraktable” Diarrhoe des kleinen Sauglings (aufgrund genetischer
Anomalien der Diinndarmmukosa oder Transporterdefekte)

_ hereditare Fruktoseintoleranz (HFI)

49



Zertifizierte Fortbildung | Nahrungsmittelunvertraglichkeiten

AF Imidazol-4-
Kupfer acetaldehyd
Vitamin C

Vitamin B6

Medikamente

-

HDC = Histamindecarboxylase, DAO = Diaminooxidase, ALD = Aldehyd Dehydrogenase, HNMT = Histamin-N-Methyltransferase,
MAO = Monoaminooxidase. Griin sind enzymaktivatssteigernde, rot enzymhemmende Faktoren aufgefiihrt.

Abb. 2: Schematische Darstellung des Histaminstoffwechsels

eines Aldolase B-Mangels, was zu einer fehlerhaften Metaboli-
sierung von Fructose, Saccharose und Sorbit fithrt (Gen
ALDOB auf Chromosom 9q22.3). Bei der autosomal rezessiv
vererbten Storung bewirkt schon die Zufuhr minimaler Men-
gen von Fruktose, Saccharose oder Sorbitol Symptome wie
schwere Hypoglykdmien, Laktatazidose, Hypophosphatdmie,
Hyperurikdmie sowie Transaminasenanstieg. Meist wird die
Erkrankung bei der erstmaligen Fruktoseaufnahme manifest

Tab. 3: Beispiele fiir Histamingehalt von Nahrungs-
mitteln in mg/kg (aus [22] - Der Histamingehalt
unterscheidet sich je nach Herstellung und
Lagerbedingungen erheblich; eine pauschale
Einordnung einzelner Nahrungsmittel ist nicht moglich)

Nahrungsmittel mittlerer Gehalt minimal maximal
Friichte 0,07 - 2,51
Nisse 0,45 - 11,9
Gemuse 2,82 = 69,7
Cerealien 0,12 - 0,89
Schokolade 0,58 0,16 0,56
Fisch, frisch 0,79 - 36,55
Fisch, in Dosen 14,4 - 657,1
Fleisch, frisch - - -
Fleisch, gekocht 0,3 - 4.8
getrocknete, 32,2 - 357,7
fermentierte Wurst

Kase, nicht gereift - - -
Rohmilchkase 59,4 - 389,9
Kase aus 19,1 = 162

pasteurisierter Milch
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MAO-Inhibitoren
Alkohol
Medikamente

[17]. Bei chronischer Zufuhr kommt es zur Entwicklung einer
Fettleberhepatitis, Leberzirrhose und Leberinsuffizienz. Ein
H,-Atemtest mit Fruktose ist lebensgeféhrlich und obsolet!

In der Didt der HFI miissen im Gegensatz zur Fruktosemal-
absorption auch Spuren von Fruktose (damit auch Saccharose)
und Sorbitol aus der Nahrung entfernt werden. Die Betroffenen
entwickeln eine hochgradige Aversion gegen Siifles, so dass die
Einhaltung der Didt meist keine Probleme darstellt. Ob eine
minimale Menge Fruktose toleriert wird, ist umstritten [17].
Eine Vitamin C-Supplementierung ist erforderlich.

Aufgrund der komplett unterschiedlichen Pathophysiologie
und didtetischen Therapie sollten HFI und Fruktosemalabsorp-
tion in der Nomenklatur streng getrennt werden und der Be-
griff , Fruktoseintoleranz® nur fiir die HFI benutzt werden

Histaminintoleranz

Zu den nicht-immunologisch bedingten Reaktionen auf Nah-
rungsmittel gehort auch die Histaminintoleranz (HIT). Fiir die
Altersgruppe der Kinder und Jugendlichen sind derzeit weder
die Relevanz noch die diagnostischen Kriterien wissenschaft-
lich gut definiert [18]. Auch sollte berticksichtigt werden, dass
Kinder histaminreiche Nahrungsmittel meist nicht in relevan-
ten Mengen verzehren.

Die Histaminintoleranz wird definiert als das Auftreten kor-
perlicher Symptome (z. B. Diarrhoe, Bauchschmerz, nasale Ob-
struktion, Urticaria, Hautrétung etc.) nach Ingestion histamin-
reicher Nahrungsmittel, ggf. in Kombination mit Stoffen, die
die Umwandlung von Histamin blockieren [19]. Beim Abbau
des Histamins gelten Diaminooxidase (DAO) und Histamin-
N-Methyltransferase (HNMT) als Schliisselenzyme (Abb. 2).

Genetische Polymorphismen von DAO und HNMT mit Ver-
minderung der Enzymaktivitit sind beschrieben, wobei bisher
keine Genotyp-Phinotyp-Korrelation nachgewiesen wurde.
Die DAO wird vor allem im Diinndarm exprimiert, hat dort
eine hohere Abbaukapazitit als HNMT und gilt deswegen ins-
besondere bei intestinalen Beschwerden als das entscheidende-
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Fazit fiir die Praxis

— Nahrungsmittelunvertraglichkeiten sind haufig und kénnen
bei Kindern und Jugendlichen eine breite Palette klinisch
definierter gastrointestinaler Storungen hervorrufen.

— Bei den Intoleranzen gegen Kohlenhydrate — und noch mehr
bei Histamin — gibt es viele Unklarheiten und Mythen.

— Klare diagnostische Konzepte, probatorische Didten und
anschliefende Re-Expositionen ermdglichen es, auslésende
Nahrungsmittelbestandteile klar zu identifizieren und unné-
tige strenge Auslassdidten zu vermeiden, die eine Verminde-
rung der Lebensqualitdt, Defizite an Nahrstoffen und
ungliinstige Verdnderungen des Darmmikrobioms zur Folge
haben kénnen.

— Die Meidung von Kohlenhydraten bei Intoleranzen sollte nur
so streng durchgefiihrt werden, wie zur Beschwerdefreiheit
notwendig; eine komplette Karenz ist oft nicht erforderlich
und nicht sinnvoll.

re Enzym. Die Bestimmung der Enzymaktivitdt im Darm ist
in der klinischen Routine nicht tiblich. Die hiaufig angebotene
Aktivitdtsbestimmung der DAO im Blut korreliert weder ein-
deutig mit der Aktivitdit im Darm noch mit einer klinischen
Testung durch Karenz und doppelblinde Exposition [20]. Die
tolerable Grenze fiir die Zufuhr von histaminreichen Nah-
rungsmitteln ist bei Kindern nicht geklart. Sekundare Vermin-
derungen der Enzymaktivitat konnten Folge von Darmerkran-
kungen, Zufuhr von Alkohol oder Medikamenten sein.

Unabhiéngig von der Aktivitdt der DAO und HNMT kann es
durch Ingestion von Fischsorten mit sehr hohem Histaminge-
halt (aus der Gattung der Scombroidae, z. B. Makrele, Thun-
fisch) zur sogenannten Histaminvergiftung kommen. Ein ver-
mehrter Anfall von Histamin kann nicht nur durch exogene
Zufuhr, sondern auch durch Freisetzung von Histamin aus den
Mastzellen nach Ingestion bestimmter Nahrungsmittel (z. B.
Zitrusfriichte, Papaya, Erdbeeren, Schokolade, Niisse, etc.) oder
durch eine Typ 1-allergische Reaktion bei Nahrungsmittelall-
ergien bedingt sein. Differentialdiagnostisch in Frage kommen
auch ein Mastzellaktivierungsyndrom oder eine systemische
Mastozytose, bei denen die Histaminproduktion in den Mast-
zellen des Organismus erfolgt und nicht in der Nahrung ent-
halten ist. Eine zusitzliche Rolle konnte eine Produktion von
Histamin aus Histidin durch Darmbakterien spielen.

Es gibt bisher kein anerkanntes Diagnostikschema fiir Kin-
der und Jugendliche [18, 20]. Die Differentialdiagnose HIT ge-
hort gemafl Reizdarm-Leitlinie nicht zu den geforderten Aus-
schlussdiagnosen bei chronischen Bauchschmerzen bei Kin-
dern [21]. Wenn anamnestisch Symptome in zeitlicher Folge
(< 4h) nach Genuss histaminreicher Nahrungsmittel (Tab. 3)
oder verschiedene, potentiell histaminassoziierte Symptome
mit Beteiligung verschiedener Organsysteme gleichzeitig auf-
treten, kann dennoch eine weitere Diagnostik diskutiert wer-
den. Allerdings ist der Beweis einer klinischen Relevanz des
Histamins fiir die Beschwerdesymptomatik nur durch Karenz
und Expositionsversuche zu fithren; Enzymtests oder geneti-
sche Analysen haben bei Kindern keinen bewiesenen diagnos-
tischen Wert [18,19].
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Der erste Schritt der Diagnostik ist eine streng histaminar-
me Erndhrung (nach Erndhrungsberatung durch eine Fach-
kraft) iiber zwei bis drei Wochen mit Aufzeichnung von Sym-
ptomen. Bei einer Besserung folgt dann eine kontrollierte Re-
Exposition, moglichst in Form einer doppelblinden Exposition
unter drztlicher Uberwachung mit Histaminhydrochlorid in
Kapseln. Die Dosis sollte 0,50 mg/kg initial betragen; in der
Leitlinie wird eine Steigerung auf 0,75 mg/kg im zweiten und
1,0 mg/kg im dritten Provokationsschritt vorgeschlagen [19].

Beim Leitsymptom Bauchschmerz mag auch, wie bei den
Kohlenhydratintoleranzen, eine viszerale Hypersensitivitat
eine zusitzliche Rolle spielen, die mit Entspannungstechniken,
Hypnotherapie und kognitiv-verhaltenstherapeutischen Maf3-
nahmen behandelt werden kann.

Diétetisch wiirde man nach einer strengen Diédtphase einzel-
ne Nahrungsmittel mit héherem Histamingehalt unter Symp-
tom- und Erndhrungsprotokollen zufithren, um die individu-
elle Toleranzschwelle austesten. Dabei sollten auch Faktoren
wie etwa Stress oder Begleitmedikation mit registriert werden.
Fiir eine medikamentdse Therapie mit Histamin-Blockern gibt
es nur eine begrenzte wissenschaftliche Evidenz. DAO aus
Schweinenieren wird als Nahrungsergidnzungsmittel zur Ein-
nahme bei Verzehr von Nahrungsmitteln mit hdherem Hista-
mingehalt angeboten. Bisher fehlen dazu ausreichend grofle,
doppelblinde und placebokontrollierte Studien; insbesondere
sind keine Studien mit Kindern publiziert.
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Intoleranzen gegen Nahrungsmittel —
unterdiagnostiziert oder Uberschatzt?
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- als e Med-Abonnent*in von SpringerMedizin.de
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© welche Aussage zu Auslassdidten bei
Kohlenhydratintoleranzen trifft nicht
zu?

O In der Diagnostik von Fruktosemalab-
sorption und Laktoseintoleranz sollten
die beiden Zucker nacheinander
didtetisch vermieden werden.

O Beim adulten Laktasemangel werden
geringe Mengen Laktose in Hartkdse
oft vertragen.

O Laktase kann bei Laktoseintoleranz
auch oral zu laktosehaltigen Mahlzei-
ten dazu eingenommen werden.

O Bei der Fruktosemalabsorption wird
Saccharose meist gut vertragen.

O Sorbitol sollte bei Fruktosemalabsorp-
tion ebenfalls vermieden werden.

® & 2-jahriges Kleinkind wird lhnen
wegen schaumiger, sduerlicher
Durchfélle vorgestellt. Welche diffe-
rentialdiagnostische Uberlegung zur
Rolle von Kohlenhydraten ist korrekt?

O Ein Atemtest mit Sorbitol wdre dring-
lich durchzufihren.

O In der Erndhrungsanamnese ist beson-
ders nach der Zufuhrmenge von Obst
und Séften zu fragen.

O Eine Glucose-Galaktose-Intoleranz
manifestiert sich typischerweise in
dieser Altersgruppe.

O Eine fehlende Gedeihstérung schlieft
eine Kohlenhydratintoleranz aus.

O Ein Trehalasemangel sollte durch eine
DNA-Analyse ausgeschlossen werden.

Dieser CME-Kurs wurde von der Bayerischen
Landesdrztekammer mit zwei Punkten in
der Kategorie | (tutoriell unterstitzte Online-
MafBnahme) zur zertifizierten Fortbildung
freigegeben und ist damit auch fur andere
Arztekammern anerkennungsfahig.
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© welche Aussage trifft zu?

O Die Fruktosemalabsorption fiihrt zu
einer hochgradigen Aversion gegen
Sues.

O Bei einem Saccharase-Isomaltase-
Mangel treten schwere Diarrhoen ab
Geburt auf.

O Die Glukose-Galaktose-Malabsorption
manifestiert sich typischerweise bei
Beikosteinfuihrung.

O Bei der hereditdren Fruktoseintoleranz
ist eine orale Fruktosebelastung
obsolet.

O Bei einem Trehalasemangel handelt es
sich um einen genetisch bedingten
Monosaccharidtransporterdefekt.

0 Welche Aussage zu den Folgen einer
Didt bei Kohlenhydratintoleranzen ist
korrekt?

O Die strenge Meidung der nicht vertra-
genen Kohlenydrate fiihrt zu einer Ver-
besserung des Dickdarmmikrobioms.

O Die Meidung von Laktose fuihrt zu
einem Herunterregulieren der Lakta-
seakfivitat.

O Bei milchfreier Kost sollte die Calcium-
zufuhr geprift werden und ggf.
supplementiert werden.

O Didtetische MaBnahmen bei Kohlenhy-
dratintoleranzen vermindern die Wahr-
scheinlichkeit einer Obstipation.

O Nicht resorbierte Kohlenhydrate
blockieren im Kolon die Produktion
von Butyrat.

Fur eine erfolgreiche Teilnahme mussen 70%

der Fragen richtig beantwortet werden. Pro Frage
ist jeweils nur eine Antwortmaglichkeit zutref-
fend. Bitte beachten Sie, dass Fragen wie auch
Antwortoptionen online abweichend vom Heft
in zufalliger Reihenfolge ausgespielt werden.

CME

FIN giiltig bis 9.3.2016
PH26N1bk

Dieser CME-Kurs ist auf SpringerMedizin.de/CME
zwolf Monate verflgbar. Sie finden ihn, wenn Sie
die FIN oder den Titel in das Suchfeld eingeben.
Alternativ kdnnen Sie auch mit der Option ,Kurse
nach Zeitschriften” zum Ziel navigieren oder den
QR-Code links scannen.

O Eine 13-jahrige Jugendliche mit
rezidivierenden Bauchschmer-
zen wird lhnen mit der extern vom
Heilpraktiker gestellten Diagnose
einer Histaminintoleranz vorgestellt.
Welche Aussage ist korrekt?

O Im ndchsten Schritt sollte eine Erndh-
rungsberatung zur Meidung von Hista-
min erfolgen.

O Eine weitergehende diagnostische
Abklarung ertbrigt sich.

O Die Komplettierung der Diagnostik
sollte insbesondere den Ausschluss ei-
ner Zéliakie und die Bestimmung faka-
ler Inflammationsmarker umfassen.

O Ich rezeptiere einen nicht-sedierenden
Histaminantagonisten.

O Ich empfehle die Anwendung von
Diaminooxidase (DAQ) in Kapselform
zu jeder Mahlzeit.

0 Welche Aussage zur Laktose-
intoleranz ist nicht korrekt?

O Eine Laktoseintoleranz kann als Folge
eines Laktasemangels auftreten.

O Die hdufigste Ursache des Laktaseman-
gels ist ein Polymorphismus in der
Promotorregion des Laktasegens.

O Ein Laktasemangel kann auch als Folge
eines Zottenschadens auftreten.

O Beim kongenitalen Laktasemangel
liegen oft missense-Mutationen des
Laktasegens zugrunde.

O Eine medikamentdse Therapie des
Laktasemangels ist nicht moglich.

Bei inhaltlichen Fragen erhalten Sie beim Kurs
auf SpringerMedizin.de/CME tutorielle Unterstit-
zung. Bei technischen Problemen erreichen Sie
unseren Kundenservice kostenfrei unter der
Nummer 0800 7780777 oder per Mail unter
kundenservice@springermedizin.de.
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© Von welchem Faktor hangt das Auf-

[ONONG)

treten und die Starke von Symptomen
bei Kohlenhydratmalabsorptionen
und -Maldigestionen nicht ab?

Menge des zugeflhrten Kohlenhydrats
Temperatur der Mahlzeit
Zusammensetzung des Dickdarm-
Mikrobioms

Motilitdt des Darms

peranale Entleerung von Gas

© Wwelche Aussage zum Wasserstoff-

@)

exhalationstest trifft zu?

Der Wasserstoffexhalationstest kann
erst ab Grundschulalter durchgefiihrt
werden.

Eine Erhohung der Testdosis steigert
die Spezifitdt des Tests.

Die gleichzeitige Bestimmung von Me-
than erhoht die Sensitivitdt des Tests.

O Vorab sollte ein Histaminantagonist

verabreicht werden.

O Der Atemtest mit Fruktose dient zum

Beweis einer hereditédren Fruktoseinto-
leranz.

© welche Aussage zu den anamnes-

tischen Hinweisen auf Kohlenhydra-
tintoleranzen ist nicht zutreffend?
Die meisten Eltern berichten Uber klare
Reaktionen auf die Zufuhr des Kohlen-
hydrats.

Die klinischen Symptome treten teil-
weise mit mehrstindiger Verzégerung
auf.

Genetische Wurzeln in Asien erhohen
die Wahrscheinlichkeit eines adulten
Laktasemangels.

Ein adulter Laktasemangel spielt bei
Sduglingen keine Rolle.

(@)

In einzelnen Fallen kann eine Kohlen-
hydratmalabsorption bzw. -intoleranz
zu einer Gedeihstorung fiihren.

© welche Aussage zur hereditdren

(@)

Fruktoseintoleranz (HFI) trifft zu?

Die Diat darf geringe Mengen an
Fruktose enthalten, wenn gleichzeitig
Glukose in der Nahrung vorhanden ist.
Beim Atemtest mit Fruktose kommt es
insbesondere zum Anstieg der
Methanexhalation.

Die Betroffenen entwickeln eine
ausgepragte Aversion gegen sifSe
Speisen.

Sorbitol und Saccharose werden meist
gut vertragen.

Halbjahrliche zahnarztliche Untersu
chungen zur Frithbehandlung von
Karies sollten erfolgen.

Aktuelle CME-Kurse aus der Padiatrie

» Anorexia nervosa im Kindes- und Jugendalter
aus: Padiatrie, Ausgabe Sonderheft 2/25

von: Judith Lepper
Zertifiziert bis: 06.09.2026
CME-Punkte: 2

» Padiatrische, chronische Urtikaria
aus: Padiatrie, Ausgabe 6/25
von: Ludwig Schmid
Zertifiziert bis: 10.10.2026
CME-Punkte: 2

» Harntransportstorungen im Sauglingsalter
aus: Monatsschrift Kinderheilkunde, Ausgabe 11/2025
von: Barbel Lange-Sperandio, Richard Klaus

Zertifiziert bis: 04.11.2026
CME-Punkte: 3

» Geschlechtsinkongruenz und Geschlechtsdysphorie
aus: Monatsschrift Kinderheilkunde, Ausgabe 12/25

von: Annette Richter-Unruh
Zertifiziert bis: 08.12.2026
CME-Punkte: 3
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Diese Fortbildungskurse finden Sie, indem Sie den Titel

in das Suchfeld auf SpringerMedizin.de/CME eingeben.
Zur Teilnahme benétigen Sie ein Zeitschriften- oder ein

e.Med-Abo.

Effizient fortbilden, gezielt recherchieren, schnell und aktuell
informieren — ein e.Med-Abo bietet Ihnen alles, was Sie fur
Ihren Praxis- oder Klinikalltag brauchen: Sie erhalten Zugriff
auf die Premiuminhalte von SpringerMedizin.de, darunter die
Archive von 99 deutschen Fachzeitschriften. Darlber hinaus
istim Abo eine Springer-Medizin-Fachzeitschrift lhrer Wahl
enthalten, die Ihnen regelmalig per Post zugesandt wird.

AufSerdem steht Ihnen das komplette CME-Kursangebot

von SpringerMedizin.de zur Verfiigung: Hier finden Sie
aktuell rund 600 CME-zertifizierte Fortbildungskurse aus
allen medizinischen Fachrichtungen!

Buchen Sie ein e.Med-Abo Ihrer Wahl unter
www.springermedizin.de/emed-abos und
testen Sie unser CME-Angebot 14 Tage lang
kostenlos und unverbindlich.
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Praxis konkret

Mit Optimismus ins Finanzjahr 2026

In welchen Feldern sich Investments noch lohnen

Lasst sich trotz vieler Krisen in der Welt mit Optimismus auf die
Entwicklung der Finanzmarkte 2026 blicken? Investment-Experte
Reinhard Pfingsten erldutert, welche Erwartungen er an Wachstum
und Zinsentwicklung hat und was das fur Anleger bedeutet.
AuBerdem weil3 er, welche Ertragschancen es abseits der

eingefahrenen Wege gibt.

ein, die vielen Krisen und Kriege
N und die im vergangenen Jahr

durch die US-Regierung unter
Donald Trump eingefiihrten Zolle wer-
den die Weltwirtschaft nicht abwiirgen,
vielmehr diirfte sich das Wachstum ins-
gesamt leicht beschleunigen. Auf die In-
flation in den USA werden die neuen
Handelshemmnisse nur eine voriiberge-
hende Wirkung haben, und die US-No-
tenbank Federal Reserve kann ihre vor-
sichtige Zinssenkungspolitik in Rich-
tung 3,0-3,25% bis zum Sommer fort-
setzen. Fiskalische Impulse stiitzen
ebenfalls das Wachstum in Deutschland
und Europa, es bleibt allerdings etwas
geringer als in anderen Teilen der Welt.

Das sind die Grundannahmen, von

denen die Deutsche Apotheker- und
Arztebank (apoBank) mit Blick auf die

Wie entwickeln sich 2026 die Kurse?
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Finanzmirkte im gerade begonnenen
Jahr 2026 ausgeht.

Ubergangsjahr zu erwarten
Insgesamt sei die Standesbank damit et-
was optimistischer als der Durchschnitt
der Finanzinstitute, erlautert der Chief
Investment Officer (CIO) Reinhard
Pfingsten im Gesprach mit Springer Me-
dizin. Aber auch Pfingsten sieht in 2026
~ein Ubergangsjahr, in dem etwa der
Deutsche Aktienindex Dax auf Jahres-
sicht nur um 2-3 % steigen diirfte. Dabei
diirften die ersten sechs Monate auf-
grund der verbesserten Wachstumsaus-
sichten das stirkere Halbjahr werden.
Insgesamt eine kleine Verschnaufpause,
nachdem sich die Kurse trotz einiger
Dellen seit September 2022 mehr als ver-
doppelt haben, allein 2025 um gut 20 %.

GroBe Unsicherheit durch die
Gloreichen Sieben
Eine grofle Unwigbarkeit fiir die Ent-
wicklung an den Mirkten sei die zu er-
wartende Performance der ,,Mag 7% der
»Glorreichen Sieben®. Das sind die gro-
Blen Tech-Konzerne in den USA wie
Nvidia, das Google-Unternehmen Al-
phabet, Apple, Microsoft, Amazon und
Meta, die am stérksten vom Boom in Sa-
chen kiinstliche Intelligenz (KI) und
Cloud-Computing profitieren. Die von
diesen Unternehmen geplanten Investi-
tionen in H6he von 530 Milliarden US-
Dollar diirften allein schon einen wich-
tigen Beitrag leisten, dass die Wirtschaft
der USA auf Wachstumskurs bleibt.
Durch die gewaltigen Kurssteigerungen
der vergangenen Jahre dominieren die-
se Unternehmen die Aktienindizes in
den USA und selbst den Welt-Aktienin-
dex MSCI-World so stark, dass Anleger,
die zum  Beispiel auf einen
MSCI-World-ETF setzen, also einen
Fonds, der den Index genau abbildet,
weniger stark diversifizieren, als sie das
eigentlich glauben. ,Wenn Nvidia nicht
mehr funktioniert, hat sogar der grofe
S&P-Index wegen der Klumpenbildung
ein Problem®, erldutert Pfingsten. Der
Index enthilt die 500 grofiten US-Un-
ternehmen.

Kl-Blase in Sicht?
Eine KI-Blase sieht Pfingsten noch nicht,
auch weil, anders als bei der ,,Dotcom-
Blase“ mit jungen Internet-Unterneh-
men zu Beginn des Jahrhunderts, die
Gewinne bei den grofien Tech-Unter-
nehmen kriftig sprudeln. ,Das Gewinn-
wachstum ist noch intakt®, so Pfingsten.
Ob der Aufwirtstrend bei den ,,Mag 7¢
auch 2026 anhilt, ist nach Meinung
Pfingstens aber auch nicht sicher. Insge-
samt rate er aufgrund der zu erwarten-
den leicht sinkenden Zinsen weiterhin
zu Aktien. ,,So herausragend ist die Ri-
sikopramie fiir Aktien nicht mehr®, fasst
Pfingsten zusammen, ,aber sie ist noch
positiv
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Optionen zur Portfoliooptimierung 2026

_ Aktien insgesamt: libergewichtet (= Anteil im Portfolio wird erhéht), der Fokus liegt
besonders auf Schwellenlandern, die vom schwachen US-Dollar profitieren und
starker wachsen werden als Europa, USA und Japan

— Gold: stark Ubergewichtet, weil die strukturelle Nachfrage hoch bleibt und weil

Gold in Krisenzeiten generell gefragt ist
_ Ol: keine Verdnderung

__Staatsanleihen/Renten: insgesamt moderat Gibergewichtet, mit Fokus USA und
~emerging markets”, weil die Renditen dort hoher sind. Allerdings: Anleihen in
US-Dollar konnten durch Abwertung des Dollar an Wert verlieren

_ Staatsanleihen Euroraum: keine Veranderung

_Staatsanleihen Japan: untergewichtet (= Anteil am Portfolio wird reduziert), weil in
Japan gerade die Zinsen steigen, was das Risiko ftir Kursverluste erhoht

— Unternehmensanleihen: keine Verdanderung

_ Hochzins-Unternehmensanleihen: keine Veranderung

_ Kasse/Liquiditat: untergewichtet, weil die Marktchancen mit investiertem Geld héher

sind als bei ,geparktem” Geld
Quelle: apoBank

Sinkender US-Dollar hilft
~emerging markets”

Den Hauptfokus setze die apoBank bei
Aktien auf die Entwicklung in den
Schwellenldndern. Diese Lander seien
mit einem erwarteten Wachstum von
4,1 % dynamischer als zum Beispiel Eu-
ropa und auch als die USA - und durch
den voraussichtlich weiter sinkenden
US-Dollar koénnten diese Lander ihre
Schulden leichter tragen.

Auch bei Rentenpapieren béten ,,emer-
ging markets aufgrund besserer Rendi-
techancen bei sich verminderndem Ri-
siko gute Chancen. Unter Renditege-
sichtspunkten seien auch US-Staatsan-
leihen weiter attraktiv, wobei der
Zinsvorsprung durch die voraussichtli-
che Dollarschwiche aufgezehrt werden
konnte.

Grof3e Unternehmen profitieren
besonders vom Investitionsschub
Kein Wiéhrungsrisiko haben Anleger,
die in Deutschland und im Euroraum
investieren. Auch wenn Pfingsten die
Entwicklung beim Dax eher verhalten
einschétze: Investitionen abseits der ein-
gefahrenen Wege, etwa in Infrastruktur-
Unternehmen im MDax kénnten durch-
aus lohnen. ,Im MDax gibt es mehr
,Super-Unternehmen’ als im Dax", so
Pfingsten. Diese Unternehmen, die an
der Borse sozusagen in der zweiten Rei-
he stehen, profitierten voraussichtlich
am stiarksten vom erwarteten Investiti-
onsschub in die Infrastruktur aus dem
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Sondervermogen. Im Segment Europa
wiederum koénnten die grofien Bank-
aktien eine gute Investition sein.

Biotech-Werte kdnnten interessant

werden

Im Geschiftsfeld Gesundheit sei im ab-
gelaufenen Jahr nur wenig zu gewinnen
gewesen, resiimiert Pfingsten: Neuer,
pharmakritischer Gesundheitsminister
in den USA, US-Zolle, nachlassende

Dynamik bei Abnehmspritzen - ,,das

war fast schon ein perfekter Sturm fiir
Gesundheitswerte®. 2026 kénnten vor
allem Biotech-Werte interessant wer-
den, weil die grofien Pharma-Unter-
nehmen teilweise wegen auslaufender
Patente fiir ihre Pipeline zukaufen
miissten. ,,Da werden ordentliche Pri-
mien gezahlt, so seine Einschiatzung.
Mehr Dynamik werde auch hier KI
bringen - ,,schnellere Forschung, neue

Therapien® Pfingsten erwartet daher in
der Pharma-Branche und auch in der
Medizintechnik einen echten ,Innova-
tionsimpuls®.

Am Ende hingen die Finanzmarkte
am Vertrauen der Anleger in die han-
delnden Akteure, weifl Pfingsten. Dies-
beziiglich spielten die geopolitischen
Krisen ebenso eine Rolle wie die wach-
sende Staatsverschuldung in grofien In-
dustrienationen, vor allem in den USA.
Entscheidend sei hier, wie US-Prasident
Donald Trump agiere, so Pfingsten. Er
habe das Vertrauen der Markte in der
Hand. Hauke Gerlof
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Derzeit versenden die LA-MED und das
IFAK-Institut nach einem reprdsentativen
Stichprobenprinzip Frageboégen zur
Mediennutzung an Arzte in Deutschland.

Durch die Bearbeitung des Fragebogens
unterstitzen Sie Verleger dabei, Ihre
Fachzeitschriften noch besser an IHRE
Bedurfnisse anzupassen.

Machen SIE den
Unterschied und
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Praxis konkret

Beziehungsweise. ..

Die Kommunikation im Praxisalltag beschert uns immer wieder Erlebnisse,

die man nicht so schnell vergisst — sei es im Umgang mit Kindern und

Jugendlichen, ihren Eltern, unseren eigenen Kolleginnen und Kollegen, der
Uberall wirksamen Burokratie. Wir beide wollen eigene Erfahrungen schildern
und mit Ihnen Gber die daraus resultierenden Lehren diskutieren. Vielleicht
wollen auch Sie Uber lhre Erlebnisse berichten und mit diskutieren? Sie sind
Prof. Dr. med. Walter Dorsch und Dr. med. Kirsten Stollhoff

herzlich eingeladen!

Es schadet doch nicht, oder?

Seriose Aufklarung ist Voraussetzung fiir gute Arzt-Patienten-Beziehung

omoopathie ist bei einigen Kin-
H der- und Jugendérzten, bei Heb-

ammen und besonders in Ge-
burtskliniken immer noch en vogue. Ei-
ner Studie der Justus-Liebig-Universitat
Gieflen zufolge wurden Homoopathika
2009 in 93 % der Geburtsstationen in
Deutschland genutzt [1]. Selbst in

T ———

Die Therapie mit Homdopathika sorgt
immer wieder fiir Diskussionen - auch
unter Arztinnen und Arzten.
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renommierten deutschen Geburtsklini-
ken werden auch heute noch Homéopa-
thika zur ergdnzenden Behandlung be-
worben und angewandt [2]. Die Prisi-
dentin der Deutschen Gesellschaft fiir
Hebammenwissenschaft gibt zu beden-
ken, dass von Frauen alternative oder ad-
juvante Methoden oft gewiinscht wer-
den, man solle den Placeboeffekt nicht
unterschatzen [3].

Weshalb ist das so, obwohl wir wissen,
dass es keinen zuverlassigen Nachweis
einer spezifischen Wirkung der Homéo-
pathie gibt? Kommen wir unserer Pflicht
zur griindlichen Aufkldrung unserer Pa-
tienten nach? Wie gehen wir mit Eltern
um, die von uns Homoopathie verlan-
gen, weil Schulmedizin ja so gefihrlich
sei? Werden wir unserer Verantwortung
gerecht, wenn wir nach Wunsch
Homoopathika rezeptieren? Gilt die
Ausrede ,,Wer heilt hat Recht!“ bei selbst-
heilenden Erkrankungen?

Pragendes Erlebnis als

werdender Vater

Als junger, werdender Vater hatte ich ein
pragendes Erlebnis: Unser jiingster Sohn
kam in der traditionsreichen Miinchner
Universititsfrauenklinik in der Maistra-
Be zur Welt. Dort hatte ich jahrelang
konsiliarisch als Kinderarzt gearbeitet.
Neu war fiir mich das Empfangsritual,
mit der meine schwangere Frau von der
leitenden Hebamme empfangen wurde:
Kommentarlos schob sie meiner Frau
Globuli zwischen die Lippen. Als ich

verwundert nachfragte, was sie denn da
mache, gab sie zur Antwort: ,Wir ma-
chen das immer so!” und verschwand.
Die Geburt war schon und verlief ohne
Komplikationen, fiir mich gab es eine
kurze Schrecksekunde, da die Hebam-
me die Gefahr einer Mekonium-Aspira-
tion fast (ibersehen hatte, Gottseidank
passierte nichts. Wir konnten nach we-
nigen Stunden mit unserem Neugebore-
nen wieder nach Hause.

Dieses unerwartete Empfangsritual
hat mich lange beschéftigt: Was hat die
Hebamme dazu veranlasst, einer wer-
denden Muttern ungefragt wirkungslose
Pillen zu verabreichen - einfach nur mit
der Erklarung ,Wir machen das immer
s0’? Es war damals wie heute fiir Arzte
selbstverstidndlich, Patienten vor jeder
Mafinahme aufzukldren und ihr Einver-
stindnis einzuholen. Als Arzte noch
Gotter in Weif8 waren, haben sie ihre Pa-
tienten gerne im Unklaren dariiber ge-
lassen, was ihnen fehlte und was ihnen
verabreicht wurde. Das verschaffte ih-
nen Handlungsfreiheit und minderte
das Risiko, kritisiert zu werden. All-
machtsphantasien sind auch deshalb
verfiihrerisch.

Diese Zeiten liegen zum Gliick hinter
uns. Aber nicht nur deshalb ist die kom-
mentarlose Verabreichung von Homoéo-
pathika zur Geburt mehr als fraglich,
zumal eine Geburt keine Krankheit ist.
Nach 200 Jahren Forschung steht fest,
dass die Homoopathie iiber keine spezi-
fische, einem Placebo iiberlegene Wir-
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Praxis konkret | Kommunikation im Praxisalltag

Chinesisches Sprichwort: ,Einen
Hirsch fiir ein Pferd ausgeben”

Der machthungrige Minister Zhao Gao
prasentierte dem jungen Kaiser einen
Hirsch als Pferd. Sein Ziel war es, her-
auszufinden, welche Minister ihm treu
ergeben waren und ihm zustimmten,
obwohl es offensichtlich falsch war.
Wer dem Minister widersprach, wurde
spater bestraft; wer zustimmte, wurde
belohnt - also ein perfides Unterwer-
fungsritual [6].

kung verfiigt. So muss auch mit keiner
spezifischen Nebenwirkung gerechnet
werden. Im Falle eines Falles steht die ge-
samte moderne Medizin zur Verfiigung.
Die Homoopathie wird ,,sicherheitshal-
ber“ zusitzlich gegeben. Wenn alles gut
geht, ist es ihr zu verdanken! Falls die
Schulmedizin versagen sollte, wird es
nicht der Homdopathie angelastet. Der
Unsinn, der im Zusammenhang mit der
Homéophatie im Brustton der Uberzeu-
gung angeboten wird, ist oft kaum zu
iiberbieten. Ein Beispiel: Pulsatilla, also
die Kiichenschelle, soll in homoopathi-

scher Zubereitung in der Lage sein, die
Fehllage eines Kindes in der Gebarmut-
ter zu korrigieren und es in die fiir die
Geburt richtige Position zu drehen [4].

Eine spezifische Wirkung einer sol-
chen Behandlung sollte man nicht un-
terschitzen: Wenn die junge Mutter sol-
chen Unsinn glaubt, wird sie auch ande-
re Anweisungen ungefragt befolgen. Auf
diese Weise kann sie leicht gefithrt wer-
den und erleichtert so ihrer Hebamme
die Arbeit. Solcher Umgang mit Patien-
ten stellt aber ein Unterwerfungsritual
dar, fiir das es ein erhellendes chinesi-
sches Sprichwort gibt: ,,Einen Hirsch fiir
ein Pferd ausgeben® (siehe Kasten).

Der Preis fiir solches Handeln ist hoch:
Nehmen Patienten solch dubitose Heils-
lehren kritiklos an, schafft dies eine Ab-
hiangigkeit, die mit einem achtsamen
Umgang des Behandelnden mit seinem
Patienten nichts zu tun hat! Gerade an-
gesichts der zunehmenden Bereitschaft,
Fake News jeder Art zu verbreiten, ist se-
riose Aufklarung dringend geboten! Un-
sere Patienten zu entmiindigen, ist keine
gute Voraussetzung fiir eine achtsame
Beziehung zwischen Arzt und Patient,
sondern seit alters das Geheimnis von

Schamanen, auch der so genannten Al-
ternativmedizin unserer Gegenwart, ob
Bioresonanz, Homoopathie, Osteopa-
thie oder anderer Verfahren. Wir sollten
der Entmiindigung auch dann entgegen-
treten, wenn andere dieses Geschift be-
sorgt haben, nach dem Motto: ,, Die Pati-
entin will das!“ Die Kollegen Udo Endru-
scheit und Oliver Harney haben in unse-
rer Zeitschrift klar Stellung bezogen:

»Wir Kinder- und Jugendarzte sollten im

Sinne des Patientenwohls der irrefithren-
den Reputation einer unwirksamen Me-
thode in der Patientenschaft entgegen-

wirken!“ [5].  Prof. Dr. med. Walter Dorsch
Literatur

[w]i®xi[m] als Zusatzmaterial unter https://doi.
fowy ' org/10.1007/s15014-026-5841-5 in
E T der Online-Version dieses Beitrags

Erzdhlen Sie uns lhre
Praxis-Geschichte!

Erinnern Sie sich auch an eine beson-
dere Begebenheit, an ein besonderes
Gesprach? Dann schreiben Sie uns an
paediatrie@springer.com

Buchtipp

Die Schreibaby-Sprechstunde

Das heftige und langanhaltende Schreien
von Sduglingen ist ein Thema, das in der
Praxis oft in seiner Brisanz verkannt wird.
Gestiitzt auf ausfuihrliche Fachliteratur
und tiefes Verstandnis der Sauglingsent-
wicklung legen die Autoren erprobte
Konzepte vor, die sie in der Schreibaby-
Sprechstunde am Ziircher Stadtspital
entwickelt und umgesetzt haben.

Im Buch fiihren sie detailliert auf, wie or-
ganische, psychische und soziale Aspekte
bei diesen Kindern ineinandergreifen.
Viele Fallbeispiele illustrieren das ge-
meinsame Vorgehen der Autoren, die
Uber langjahrige Erfahrungen in Kinder-
heilkunde und Psychotherapie verfiigen.
Im Zentrum steht die therapeutische
Anamneseerhebung (Kapitel 4). Die fol-
genden zwei Kapitel schildern dann die
Arbeit des Psychotherapeuten und die
padiatrisch-therapeutischen Untersu-
chungen, gegebenenfalls gefolgt von ei-
nem medizinischen MaBnahmenplan je
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nach Atiologie. Auch ein Behandlungs-
plan bei Einschlaf- und Durchschlafsto-
rungen (Kapitel 7) findet sich in diesem
Buch - auch auf dem Hintergrund haufi-
ger dysregulierter Situationen im gesam-
ten Tagesverlauf.

SchlieBlich umfasst der Anhang Adressen
von Beratungsstellen fir Einschlafproble-
me und den Umgang mit Schreibabys in
den deutschsprachigen Landern, ein
24-Stundenprotokoll fiir das Erfassen von
Schlafproblemen wie auch von soge-
nannten ,guten Zeiten” sowie weitere
Tipps wie Bauchmassagen oder die
10-Minuten-Regel (nicht zu schnell von
einer elterlichen Aktion zur anderen
wechseln mit der Gefahr einer Ubersti-
mulation des Kindes). Der Anhang enthalt
auch eine kurze Negativliste (z.B. Fen-
cheltee, Milch-Hydrolysate ohne Diagno-
se, Schlafmedikamente wie Melatonin).
Tabellarische Leitfaden fiir das Anamne-
segesprach und fir die Untersuchung

und Therapie bei friihkindlicher Regulati-
onsstorung und eine umfassende Litera-
turliste runden dieses kompakte Werk ab.

Das Buch stellt einen wichtigen Beitrag
zu einem drangenden Thema vieler Fami-
lien dar. Es vertieft das Verstandnis der
wesentlichen Ablaufe im frihen Kindes-
alter und ist ein schones Beispiel gelun-
gener interdisziplindrer Zusammenarbeit.
Dr. med. Ulrich Mutschler

Egon Garstick

und Raffael
Guggenheim

Die Schreibaby-
Sprechstunde
Klett-Cotta,
Stuttgart, 2025
176 Seiten, gebun-
den und als E-Book
je34,00€

ISBN: 978-3-608-
98094-3

Egon Garstick/ Raffacl Guggenheim

Die Schreibaby-
Sprechstunde
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Industrieforum

STIKO empfiehlt MenACWY-Impfung fr
Jugendliche Redaktion Facharztmagazine

— Zum Schutz vor invasiven Meningokok-
ken-Erkrankungen (IME) der Serotypen A, C,
W und Y (MenACWY) gelten laut neuem
Beschluss der Standigen Impfkommission
(STIKO) quadrivalente Konjugat-Impfstoffe
fiir alle alteren Kinder und Jugendliche im
Alter von 12 bis 14 Jahren als Standardimp-
fung [1].

Prof. Dr. med. Markus Knuf, Chefarzt der
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin am
Klinikum Worms, erlduterte zunédchst die
wissenschaftlichen Hintergriinde zur neuen
STIKO-Empfehlung Meningokokken [Epid
Bull 44/2025]. Diese beruhe auf den Beob-
achtungen zur Epidemiologie von IME, den
aktuellen Populationseffekten und den Er-
gebnissen aus Modell-Berechnungen,
fasste Knuf zusammen. An einer IME erkran-
ken vornehmlich Sduglinge, Kleinkinder,
Jugendliche, junge Erwachsene und édltere
Senioren, berichtete Knuf. Die Auswertung
der mittleren jahrlichen Inzidenz (2015-
2024) von IME bei Jugendlichen und jungen
Erwachsenen auf Grundlage der Melde-
daten gemaB des Infektionsschutzgesetzes
ergab, dass bakterielle Infektionen der

Serotypen Men B und Y in diesen Alters-
gruppen dominieren. Darunter ware IME-
MenY auchin allen anderen Altersgruppen
vertreten, und zwar mit tendenziell zuneh-
menden Fallzahlen, ergdnzte Knuf.

Fur das Kindes- und Jugendalter sind meh-
rere ACWY-Impfstoffe zugelassen, zu Me-
NACWY-TT (Menquadfi®) liegen Studien zu
allen relevanten Altersgruppen vor. Zur ef-
fektiven Reduktion der Krankheitslast,
wurde in den Modellberechnungen von
einer Impfquote von mindestens 40 % unter
Jugendlichen ausgegangen. Ralph Kéllges,
Facharzt fir Kinder- und Jugendmedizin in
Moénchengladbach, sah das zligige Errei-
chen dieser Impfquote in Deutschland als
problematisch an. Seiner Erfahrung nach
nehmen bereits weniger als die Halfte der
Jugendlichen an dem J1-Gesundheits-
Check teil, erlduterte er. Zum Ausbau von
Impfquoten ware es aus seiner Sicht be-
deutsam, bereits bei der U11 zu besprechen,
dass eine Jugendvorsorge mit MaBnahmen
zur Impf-Pravention wichtig ist. Dazu geho-
re auch die Ansprache, dass mit 12 Jahren
die MenACWY Impfung anstehe, betonte

Typ-1-Diabetes friihzeitig erkennen und

behandeln

— Eines von 425 Kindern erkrankt an Typ-
1-Diabetes (T1D). Mit Screeningprogram-
men wie Frida kdnnen Betroffene noch vor
den ersten Symptomen identifiziert werden.
Die Aufklarung und Schulung der Familien
hilft, diabetische Ketoazidosen (DKA) zu
vermeiden. Zudem wird in Kiirze eine The-
rapieoption erwartet, die die Manifestation
der Erkrankung um Jahre verzdgern kann.
,Typ-1-Diabetes bei Kindern ist hdufiger, als
man denkt, und es ist eine gefdhrliche
Erkrankung: Bei 30-40% manifestiert sie
sich mit einer DKA”, gab Dr. Franziska Schaaff,
niedergelassene Kinderarztin in Eckental
(Mittelfranken), zu bedenken. Fiir 90% der
Familien kommt die Diagnose tiberraschend,
da keine weiteren Verwandten T1D haben.
Um Betroffene schon in friihen Stadien der
Erkrankung zu identifizieren, wird derzeit in
Bayern, Rheinland-Pfalz, Hessen sowie seit
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kurzem in Niedersachsen, Hamburg und
Sachsen allen Kindern von zwei bis zehn
Jahren (z.B. anlasslich der Vorsorgeuntersu-
chungen U7 bis U11) die Teilnahme am
Screeningprogramm Frida angeboten. Mit
wenigen Tropfen Blut kann hier ein T1D
schon im Stadium 1 (Normoglykdmie) oder
Stadium 2 (beginnende Dysglykdmie) an-
hand von Autoantikdrpern entdeckt werden.
Untersuchungen haben gezeigt, dass dieim
Screening entdeckten Kinder im Hinblick auf
HbA,-Wert, Nichternblutglukose, Nich-
tern-C-Peptid und Gewichtsverlust besser
abschneiden als Kinder, deren T1D ohne
Screening erstim Stadium 3 (manifester T1D
mit Hyperglykdmie und Symptomen) er-
kannt wurde. Zudem konnte das Risiko einer
DKA bei Eintreten des Stadiums 3 bei den
gescreenten Kindern auf weniger als ein
Zehntel reduziert werden (2,5% vs. 36,7 %)

i : {

Die Meningokokkenimpfung ist noch
nicht so weit verbreitet wie sie sein sollte.

Kollges. Als Geddchtnisstiitzen fiir Patien-
ten und Patientinnen kénnten Erinnerungs-
notizen (Post-it) in den Impfausweis geklebt
oder entsprechende Recall-Systeme in die
Praxisroutine etabliert werden. Hier misste
ggf. Uberzeugungsarbeit geleistet werden,
da die ,geslindeste Bevolkerungsgruppe”
im Alter von 12 bis 14 Jahren den Bedarf furr
Arzt- und Impftermine womdglich eher
weniger hoch priorisiere.  Christine Willen

Live-Webcast: ,Meningokokken-Impfung im
Wandel - Was Praxisteams jetzt wissen missen”
am 26.11.2025; Veranstalter: Sanofi

[Achenbach P et al. Gesundheitswesen 2025;
87:27-371.

Mit dem monoklonalen Antikorper Tepli-
zumab, der die auslésenden Autoimmun-
prozesse verlangsamt, steht zudem eine
neue Therapieoption in Aussicht. Der
Wirkstoff hat in einer klinischen Studie bei
Kindern ab acht Jahren und jungen Erwach-
senen, die schon einen T1D im Stadium 2
aufwiesen, das Eintreten von Stadium 3 um
etwa zwei Jahre verzdgert, was zur FDA-
Zulassung in den USA fuhrte. Im Rahmen
eines Hartefallprogramms wird Teplizumab
bereits an sechs Zentren in Deutschland
verordnet, in 80 % der Fdlle bei Kindern, die
oftmals im Rahmen von Friherkennungs-
programmen entdeckt wurden. Nach dem
positiven Votum der European Medicines
Agency im November 2025 darf man auf
eine baldige europdische Zulassung von

Teplizumab hoffen. Simone Reisdorf

Fachpressekonferenz

»Sanofi - unsere Highlights 2025” am 28.11.2025

in Berlin; Veranstalter: Sanofi
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Erfolgsgeschichte der RSV-Prophylaxe geht in die

zweite Saison

— Die RSV-Immunisierung wird in der Pra-
xis gut angenommen: Die Halbierung der
RSV-Inzidenz bei den unter Einjahrigen im
Winter 2024/2025 im Vergleich zum Vorjah-
reszeitraum zeigt, dass die Prophylaxe im
ersten Winter breit eingesetzt wurde.

Das Ziel der RSV-Prophylaxe im Kindesalter
ist, die Haufigkeit schwer verlaufender RSV-
Erkrankungen bei Neugeborenen und
Sauglingen zu verringern. Seit Sommer
2024 wird die Immunisierung mit Nirse-
vimab (Beyfortus®) fur alle Neugeborenen
und Sduglinge dieser Saison empfohlen.
Prof. Markus Knuf, Chefarzt der Klinik fur
Kinder- und Jugendmedizin Worms,
beschrieb, dass die an das RKI tibermittel-
ten Fallzahlen die ,hohen Immunisierungs-
quoten aus dem Stand”, zeigen. In der
RSV-Saison 2024/2025 sank bei den unter
Einjahrigen die Inzidenz im Vergleich zur
Vorjahressaison um 54 % [Schonfeld V et al.

Dtsch Arztebl Int.2025;122:472-3]. Der
Schutz vor Hospitalisierung funktioniert
inzwischen auch im Versorgungsalltag in
vielen Landern, wie eine aktuelle Metaana-
lyse mit einer analogen Reduktion von 83 %
dokumentiert [Sumsuzzman DM et al. Lan-
cet Child Adolesc Health.2025;9(6):393-403].

Impfung am besten bei Entlassung

Auch in der aktuellen RSV-Saison gilt: Neu-
geborene sollten die RSV-Prophylaxe mit
Nirsevimab moglichst rasch nach der Ge-
burt erhalten - idealerweise bei Entlassung
aus der Geburtsklinik beziehungsweise der
U2-Untersuchung (3. bis 10. Lebenstag).
Doch auch dieim Sommer Geborenen solle
man nicht vergessen, erinnerte Knuf: Zwi-
schen April und September Geborene soll-
ten Nirsevimab mdglichst im Herbst vor
Beginn ihrer ersten RSV-Saison in der padi-
atrischen Praxis erhalten. Selbst fur altere

Gedeihstorungen in der Gesamtschau

umfassend abklaren!

— Gedeihstoérungen des Kindes sind oft
ein Anlass fiir grof3e Verunsicherung bei den
Eltern. Bei der Ursachenabkldrung sollten
drei Bereiche ins Visier genommen werden.
Denn um Schaden der neurologischen
Entwicklung zu verhindern, ist ein friihzeiti-

Gedeihstérungen konnen viele Ursachen
haben, etwa auch eine verminderte
Nahrstoffzufuhr. Ob hier ein physiologi-
sches Problem oder nur eine personliche
Abneigung vorliegt, ist natirlich fraglich.
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ges Gegensteuern wichtig.

Bei der Ursachenforschung einer Gedeih-
stoérung sei oft eine griindliche Anamnese
erforderlich, einschlieflich  Familien-,
Schwangerschafts-, Geburts-, Erndhrungs-
und Sozialanamnese, appellierte Prof. Philip
Bufler, Direktor der Klinik fur Padiatrie an
der Charité. Dazu gehore auch, Essverhalten,
etwaige Vorbefunde (zum Beispiel Allergien,
Infektionen) abzufragen und die Kérpergro-
Ben von Eltern- und Geschwister mitzube-
rlcksichtigen. Zudem sei es sinnvoll, ein
Erndhrungsprotokoll Giber mindestens drei
Tage hinweg anzufordern.

Bei Gedeihstérungen kommen drei Ursa-
chenbereiche in Betracht, sagte der Experte:
Sie konnen bei verminderter Nahrungs-
zufuhr (etwa bei Nahrungsmittelallergien,
Refluxésophagitis, Obstruktion, Motilitats-
storung, Elektrolytstérungen) oder erhoh-
ten Verlusten (unter anderem Erbrechen,
Maldigestion, Maladsorption) auftreten. Als
dritte Ursache nannte der Experte einen
erhdhten Nahrungsbedarf, zum Beispiel bei
chronisch-entziindlichen Darmerkrankun-

Kinder im Alter von bis zu 24 Monaten, die
weiterhin anféllig fir eine schwere RSV-
Erkrankung sind, ist Nirsevimab indiziert.

Die niedergelassene Kinder- und Jugend-
arztin Dr. Franziska Schaaff aus Eckental er-
innerte daran, die breite Impfabdeckung
gegen Meningokokken und Keuchhusten
nicht zu vergessen: ,Seit 2020 sehen wir
einen starken Anstieg von Y-Féllen, der von
unserer Impfempfehlung noch nicht abge-
decktist. Bei Pertussis ist bei der maternalen
Impfung Luft nach oben: Das Gros der Er-
krankungsfélle sei nicht ausreichend ge-
impft oder die Mitter waren nicht geimpft,
beschrieb Schaaff. Dabei sind ihrer Ansicht
nach im Impfkalender gute Impfempfeh-
lungen fiir alle Altersgruppen installiert —
sie mussten in der Praxis nur umgesetzt
werden. Martina Freyer

Symposium ,Pravention neu gedacht: Aktuelle
Entwicklungen im Kampf gegen Infektions-
krankheiten bei Kindern — Meningokokken,
Pertussis, RSV, Kongress fiir Kinder- und Ju-
gendmedizin (DGKJ), 25.9.2025 in Leipzig;
Veranstalter: Sanofi

gen, onkologischen Erkrankungen, Herz-
oder Lungenerkrankungen sowie metabo-
lischen oder endokrinologischen Ungleich-
gewichten. Um den erforderlichen Energie-
und Nahrstoffbedarf zu decken, kénnen
altersadaptierte, vollbilanzierte, medizini-
sche Trinknahrungen wie Infatrini fur
Sauglinge und Kleinkinder und Nutrini fur
Kinder eine hochkalorische Erndhrung
unterstiitzen.

Eine Gedeihstorung kann in jedem Alter
auftreten, die meisten Félle wiirden aberim
Alter von zwei Jahren diagnostiziert, berich-
tete Dr. med. Slim Saadi, niedergelassener
Facharzt fur Kinder- und Jugendmedizin in
Minchen. Je friher eine Gedeihstérung
auftrete und je langer sie dauere, desto
hoher sei der schadliche Einfluss auf die
neurologische Entwicklung des Kindes. Bei
der Beurteilung von Gedeihstérungen
kédme es besonders auf die Gesamtschau
aus Gewichts- und Langenperzentilen,
anamnestischer Befunde und Ergebnisse
von korperlichen Untersuchungen an, be-
tonte Saadi. Christine Willen

Symposium ,Gedeihstérung friihzeitig erken-
nen und behandeln” am 26.09.2025 anlasslich
des DGKJ-Kongresses in Leipzig;
Veranstalter: Danone
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Industrieforum

Maternale Immunisierung:
gute Effektivitat, hohe Akzeptanz

— Sduglinge ab dem Moment der Geburt
vor schweren Verldufen des Respiratori-
schen Synzytial-Virus (RSV) schiitzen - das
klingt nicht nur vielversprechend, mit der
maternalen Immunisierung ist es auch eine
realistische Option.

Die Hauptkrankheitslast fiir RSV-Erkrankun-
gen liegt bei Kindern in den ersten sechs
Lebensmonaten. In der Vergangenheit
wurden hierzulande jahrlich ca. 23.000
Sauglinge (1-12 Monate) aufgrund einer
RSV-Infektion hospitalisiert [Lade C et al.
Infection.2025;53:393-404]. Doch mit den
zugelassenen Immunisierungsstrategien
zur RSV-Pravention bei Sduglingen stehen
mittlerweile deutlich bessere Schutzmog-
lichkeiten zur Verfligung. Sehr friih setzt die
maternale Immunisierung an, die dem
Neugeborenen vom ersten Tag an Schutz
bietet. Alternativ kann der Sdugling nach
der Geburt immunisiert werden.

Real-World-Daten und praktische
Erfahrungen

Aktuelle Real-World-Studien bestatigen die
positiven Ergebnisse der Zulassungsstudie
MATISSE hinsichtlich Effektivitat und Sicher-
heit des maternalen Impfstoffs (Abrysvo®)
[Kampmann B et al. N Engl J Med.2023;388:
1451-64]. So zeigen etwa die Daten des US-
amerikanischen Centers for Disease Control
and Prevention (CDC) fiir die RSV-Saison
2024/2025 eine Effektivitdt von 79% bzw.
70% bei RSV-bedingter Hospitalisierung von
Sauglingen [MacNeil A. CDC; ACIP-Meeting
Juni 2025]. Es wurde keine Assoziation der
maternalen Immunisierung zur Friihgeburt-
lichkeit festgestellt [Son M et al. JAMA Netw
Open.2024;7(7).:e2419268].

Eine hohe Akzeptanz bei den werdenden
Muttern bestatigte Dr. Gabriele Altenburger,
Datteln: ,Wenn ich den Frauen erklare, dass
sie durch die Immunisierung einen Schutz

DMD: Funktionsverlust verzogern durch gezielte

Histonmodulation

— Eine frihe Diagnose und Behandlung
der Duchenne-Muskeldystrophie (DMD) ist
fir betroffene Kinder und ihre Familien
entscheidend. Kortikosteroide, Histon-
acetylase (HDAC)-Inhibitor und multidiszi-
plindre Therapie kdnnen den Funktionsver-
lust der Muskeln verzogern.

Verletzte Muskelfasern kénnen sich nur
ausreichend erholen, wenn geniigend Re-
generationsfaktoren fiir die Muskelfasern
exprimiert werden. Dafiir sei ein Gleichge-
wicht zwischen Acetylierung und Deacety-
lierung der Histone wichtig, erklarte
Dr. Andreas Ziegler, Oberarzt Sektion
Neuropadiatrie und Stoffwechselmedizin,
Universitatsklinikum Heidelberg. Aufgrund
der verstdrkten Deacetylierung komme es
bei der DMD zu einem Ungleichgewicht bei
der Histonmodulation. Das fiihre zu chroni-
schen Entziindungsreaktionen, Fibrogene-
se und Adipogenese im Muskelgewebe,
erklarte Ziegler.

Ursache ist ein Mangel an Dystrophin und
Dystrophin-assoziiertem Proteinkomplex
(DAPC). Dieser Mangel erhohe die HDAC-
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Aktivitat und die Deacetylierung der Histone
hemme die Genexpression von Regenerati-
onsfaktoren fiir die Skelettmuskeln. Verletz-
te Muskelfasern kdnnten nicht mehr ausrei-
chend repariert werden, betonte Ziegler.
Der HDAC-Inhibitor Givinostat (Duvyzat®)
kann dem Ungleichgewicht in der Histon-
modulation entgegenwirken. Zusammen
mit Kortikosteroiden und multimodaler
Therapie kdnnen Entzlindungsreaktionen,
Fibrogenese und Adipogenese reduziert
werden und das Muskelgewebe kénne
langer erhalten bleiben, erklarte Ziegler.
Die Progression der DMD kdnne so verlang-
samt werden.

Lebenserwartung ist auf mehr als

30 Jahre gestiegen

Durch Fortschritte in der Therapie der DMD
in den letzten Jahrzehnten sei die durch-
schnittliche Lebenserwartung betroffener
Jungen bereits von 20 auf mehr als 30
Lebensjahre gesteigert worden, sagte Prof.
Ulrike Schara-Schmidt, arztliche Leitung der
Abteilung fur Neuropdadiatrie, Entwick-

far ihr Kind produzieren konnen, sind ei-
gentlich alle einverstanden’, betonte die
Gynakologin.

Friihzeitige Aufklarung ist wichtig

In der pédiatrischen Praxis von Dr. Gunther
Gosch in Magdeburg fragen viele Eltern
sogar von sich aus nach einem Schutz vor
RSV.,Die Awareness der Eltern ist zu spiiren,
was sicher mit der dramatischen Situation
und den Uberfiillten Praxen nach der Pan-
demie zusammenhédngt”, erklarte Gosch.
Entscheidend sei der Zeitpunkt der
Impfaufklarung: ,Wenn die Eltern erstin der
sensiblen Phase nach der Geburt mit der
Information Gber RSV als schwere Krankheit
konfrontiert werden, fallt es ihnen mitunter
schwer, sich fiir die Prophylaxe zu entschei-
den.” Daher sei eine friihzeitige Aufklarung
Uber alle Schutzoptionen besonders wich-
tig. Marion Hofmann-ABmus

Virtuelle Fachpressekonferenz: ,Beginn der
RSV-Saison: Schutz fiir Sduglinge durch die
maternale Immunisierung mit ABRYSVO®”,
17.09.2025; Veranstalter: Pfizer

Gewebeprobe aus dem Muskel eines Pa-
tienten mit Duchenne-Muskeldystrophie.
Zu sehen ist ein ausgepragter Ersatz der
Muskelfasern durch Fettzellen.

lungsneurologie und Sozialpadiatrie, Uni-
versitdtsmedizin Essen. Im Verlauf der DMD
gebe es einen typischen motorischen
Funktionsverlust ungefdhr ab dem achten
Lebensjahr. Aktuell sei das Ziel der medika-
mentdsen Therapie, diesen Funktionsver-
lust so lange wie méglich zu verzoégern, er-
lauterte Schara-Schmidt. Mira Istvdnffy

Online-Pressekonferenz ,Duvyzat® - Mehr Zeit
in Bewegung: Neue Therapie bei Duchenne
Muskeldystrophie”, 15. Oktober 2025;
Veranstalter: ITF Pharma
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Abstracts der 41. Jahrestagung der
Gesellschaft flir Padiatrische Gastro-
enterologie und Ernahrung (GPGE) e.V.

K6ln, 15.-18. April 2026

fiir padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung findet

vom 15.-18.04.2026 in Koln statt- der Stadt der Heili-
gen 3 Konige, der 11.000 Jungfrauen, der Stadt von Dom und
Kolsch, von Weltoffenheit und Toleranz.

Traditionell beginnt unsere Tagung mit dem Fortbildungskurs.
Hier wird der Schwerpunkt auf herausfordernden Situationen
im kindergastroenterologischen Alltag liegen, wie zum Beispiel
die Soft skills bei der Diagnoseer6ftnung bei chronischen gastro-
intestinalen Erkrankungen, die Antibiotikatherapie, die Gestal-
tung einer parenteralen Ernahrung oder Tipps und Tricks in der
Endoskopie. In den Fallseminaren konnen die Teilnehmer dann
interaktiv werden und an klinischen Fillen aus Kindergastro-
enterologie, Hepatologie und Pankreatologie tiifteln.

Am Donnerstag startet der Kongress mit lokalen, nationalen
und internationalen Experten der Kindergastroenterologie.
Themen sind hier unter anderem die neuesten Leitlinien zur
Colitis ulcerosa, die Hypnotherapie, die CED-Chirurgie, inter-
ventionelle Endoskopie, Transition und MASLD. Wéhrend der
Symposien wird es Abstractprasentationen geben und Poster
diirfen am Freitag vorgestellt werden.

K olle Alaaf! Die diesjahrige Jahrestagung der Gesellschaft

Am Freitagnachmittag steht dann Zeit zur Verfiigung, um
Kéln kennenzulernen, was aber auch schon bei der FoBi-Party
in einer kolschen Location in der Siidstadt, beim Get-together
im Giirzenich und beim Gesellschaftsabend im Schokoladen-
museum am Rhein méglich sein wird.

Am Samstag ist die Young GPGE aktiv mit einer eigenen Sit-
zung mit praxisrelevanten Themen dabei, bevor es dann zu den
Preisverleihungen geht.

Die im Folgenden abgedruckten Abstracts werden als wis-
senschaftliche Vortrige oder als Poster mit Kurzvortrigen vor-
gestellt. Sie spiegeln das gesamte Spektrum unseres Spezialge-
bietes wider und repréisentieren auch den Reichtum unserer
Subspezialitit sowie das Wirken unserer Fachgesellschaft.

Es wird eine Moéglichkeit geben, an der Tagung online teil-
zunehmen.

Willkommen in Kélle am Rhing!

PD Dr. med. Ilse Broekaert
PD Dr. med. Christoph Hiinseler

Tagungsdaten auf einen Blick

Wissenschaftlicher Veranstalter

Gesellschaft fir Padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung
(GPGE) elV.

Chausseestrale 128-129

10115 Berlin

www.gpge.eu

Veranstaltungsort
Girzenich Koln
Martinstr. 29-37
50667 Koln

Tagungsorganisation
event lab. GmbH
Richard-Lehmann-Str. 12
04275 Leipzig
www.eventlab.org
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Programm
www.gpge-kongress.de

Wissenschaftliche Leitung

PD Dr. med. llse Broekaert
Tagungsprasidentin
Uniklinik KoIn

PD Dr. med. Christoph Hiinseler
Tagungssprasident
Uniklinik K&In
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Vortrage

V1 Amoxicillinresistenz bei Helicobacter pylori -
ein vernachlassigbares Problem in Deutschland?

M. F. Steinhauser’, M. R.A. Koch'?, A. Grabbe', A. Fernandez Gancedo’,
S. Liptay', M. S. Hajji'

! Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin - eine Kooperation der Miinchen
Klinik und des TUM Klinikums, Miinchen, Deutschland; ? Stanford
University School of Medicine, Stanford Cancer Institute, Stanford, USA

Einleitung: Resistenzen gegen Amoxicillin bei Helicobacter pylo-
ri gelten in Deutschland als vernachléssigbar niedrig. In européi-
schen Studien liegt die Resistenz bei padiatrischen Patientinnen
und Patienten bei 1%. In afrikanischen Lindern liegt die Resistenz
jedoch teilweise bei >90% und bei vietnamesischen Kindern bei
bis zu 50%. In der nationalen deutschen Leitlinie und in der ge-
meinsamen ESPGHAN/NASPGHAN-Leitlinie wird nicht auf die
Amoxicillin-Resistenz eingegangen.

Methodik: Fallserie von 3 Patienten mit Nachweis von Amoxicil-
lin-resistentem Helicobacter pylori in Magenbiopsien, die in un-
serer Klinik von 2023 bis 2025 behandelt wurden.

Resultate: Patient 1: 17 2/12 Jahre alter Junge, vietnamesischer
Migrationshintergrund, transfusionsbediirftige gastrointestinale-
Blutung. Endoskopisch Ulcus duodeni (Forrest ITA), Erosionen im
Antrum. Helicobacter pylori-Nachweis mit Resistenz gegen Am-
oxicillin, Clarithromycin und Metronidazol. Therapie 4 x 420mg
Bismut Kaliumsalz, 4 x 375mg Metronidazol, 4 x 375mg Tetrazy-
klin, 2 x 40mg Omeprazol fiir 14d als off-lable-use.

Patient 2: 12 2/12 Jahre alter Junge, vietnamesischer Migrations-
hintergrund, Oberbauchschmerzen, anamnestisch Zustand nach
Helicobacter pylori Eradikationsversuch bei nicht invasivem He-
licobacter Nachweis ohne Endoskopie mit unklarem Regime 2 Jah-
re zuvor. Endoskopisch nicht blutendes Ulcus im prépylorischen
Antrum und mehrere Erosionen im Bulbus duodeni. Helicobacter
pylori-Nachweis mit Resistenz gegen Amoxicillin, Clarithromy-
cin, Metronidazol und Levofloxacin. Zunachst Therapieversuch
mit Hochdosis Amoxicillin und Metronidazol und Omeprazol. Bei
anhaltenden Beschwerden Therapie mit 4 x 420mg Bismut Kali-
umsalz, 4 x 375mg Metronidazol, 4 x 375mg Tetrazyklin, 2 x 40mg
Omeprazol fiir 14d als off-lable-use.

Patient 3: 16 11/12 Jahre alter Junge, vietnamesischer Migrati-

onshintergrund, transfusionsbediirftige gastrointestinale Blutung.
Endoskopisch nicht akut blutendes Ulcus duodeni. Helicobacter
pylori-Nachweis mit Resistenz gegen Amoxicillin und Clarithro-
mycin. Therapie 4 x 420mg Bismut Kaliumsalz, 4 x 375mg Metro-
nidazol, 4 x 375mg Tetrazyklin, 2 x 40mg Omeprazol fiir 14d als
off-lable-use.
Schlussfolgerungen: Obwohl die Resistenz von Helicobacter
pylori gegen Amoxicillin in Deutschland sehr selten ist, stellt
sie insbesondere bei Patientinnen und Patienten mit Migrati-
onshintergrund vor allem aus Vietnam und gegebenenfalls auch
aus afrikanischen Landern ein relevantes Problem dar. Dies un-
terstreicht die Notwendigkeit einer Resistenztestung vor Beginn
einer antibiotischen Therapie, wie es in den Leitlinien gefordert
ist.
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Es sollten Studien zur Sicherheit und Effektivitit von Bismut-
basierten Therapien im Kindes- und Jugendalter durchgefiihrt
werden, um eine Zulassung anzustreben.

Referenzen

1. Fischbach, W., & Schulz, C. (2023). Editorial der aktualisierten S2k-Leitli-
nie Helicobacter pylori und gastroduodenale Ulkuskrankheit der Deut-
schen Gesellschaft fur Gastroenterologie, Verdauungs- und Stoffwechsel-
krankheiten (DGVS) - Juni 2022 - AWMF-Registernummer: 021-001. Zeit-
schrift fur Gastroenterologie, 61(5), 487-488.

2. Schulz C, Liou JM, 2025 Helicobacter pylori antibiotic resistance: a global
challenge in search of solutions. Gut. ;74(10):1561-1570.

3. Van Thieu H, Duc NM, 2021. Antimicrobial Resistance and the Successful
Eradication of Helicobacter pylori-iInduced Gastroduodenal Ulcers in Viet-
namese Children. Med Arch. 75(2):112-115

4. Homan M, Jones NL, 2024; Updated joint ESPGHAN/NASPGHAN guideli-
nes for management of Helicobacter pylori infection in children and adole-
scents (2023). J Pediatr Gastroenterol Nutr. 79(3):758-785.

V2 Hamatochezie und schwere Andamie bei einem Saugling
mit positiver Meckel-Szintigrafie ohne organisches Korre-
lat: Eine diagnostische Odyssee

B. Kohlmaier, M. Genetti, S. Bauchinger

Medizinische Universitdt Graz, Klinische Abteilung fiir Allgemeinpddiatrie,
Graz, Osterreich

Einleitung: Himatochezie und Andmie im Sduglingsalter haben
eine breite Differenzialdiagnose, und in seltenen Fallen gestaltet
sich der diagnostische Prozess langwierig und irrefithrend. Wir
prasentieren den klinischen Verlauf eines Sduglings mit persistie-
render Andmie und wiederholt positiven Tests auf okkultes Blut
im Stuhl (FOBT), bei dem eine initial positive Meckel-Szintigrafie
zu einer ausgedehnten diagnostischen Reise und einer verzoger-
ten effektiven Behandlung fiihrte.

Methodik: Fallbericht eines 11 Monate alten Sauglings mit Hb-
Abfall und positiver Meckel-Szintigraphie

Resultate: Bei einem mit Formula ernihrten Sdugling wurde im
Alter von 9 Monaten aufgrund von Blisse eine Eisenmangelana-
mie diagnostiziert und eine orale Eisensupplementierung begon-
nen. Mit 10 Monaten stellte sich der Patient erneut mit Fieber, Leu-
kopenie, schwerer Andmie (Hb 6,2 g/dl) und positivem FOBT vor.
Eine Abklirung einschliefllich abdominellem Ultraschall, immu-
nologischer Profilierung und Zoliakieserologie war unauffillig.
Nach einer Transfusion normalisierte sich das Himoglobin vorii-
bergehend.

In den folgenden Wochen blieb der FOBT wiederholt positiv.
Nach erneutem Hb-Abfall wurde mit 11 Monaten eine Meckel-
Szintigrafie durchgefiihrt, die eine fokale, stationdre Anreiche-
rung im rechten Mittelbauch, vereinbar mit einem Meckel-Diver-
tikel, zeigte. Eine diagnostische Laparoskopie ergab jedoch weder
ein Meckel-Divertikel noch eine andere Blutungsquelle. Auch eine
MRT des Abdomens sowie Gastroskopie und Koloskopie zeigten
keine ursdchliche Pathologie. Parallel waren wiederholt Stuhltests
positiv fiir Clostridioides difficile (PCR und Toxin). Eine Vanco-
mycintherapie verbesserte die Blutung nicht.

Mit 12 Monaten trat die Andmie erneut auf (Hb 7,8 g/dI) bei wei-
terhin positivem FOBT. Gerinnungs- und immunologische Un-
tersuchungen waren normal. Wiederholte Endoskopien zeigten
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erneut keine relevanten Auffilligkeiten. Eine Whole-Exome-Se-
quenzierung wurde eingeleitet. Aufgrund persistierender C. dif-
ficile-Positivitit wurde mit 13 Monaten eine Fidaxomicintherapie
begonnen.

Mit 14 Monaten fithrten anhaltende FOBT-Positivitit und ein
fallender Himoglobinwert zur stationdren Aufnahme zur geplan-
ten Durchfithrung einer MR-Angiografie und Diinndarmbildge-
bung. Wahrend des stationdren Aufenthalts entwickelte das Kind
jedoch eine virale Gastroenteritis. Kurz darauf erforderte ein Bri-
denileus eine notfallméflige Laparotomie.

Nach Abwigung aller méglichen Differenzialdiagnosen wurde

im Alter von 14 Monaten eine kuhmilchfreie Diit (extensiv hyd-
rolysierte Formula) eingeleitet, um eine Kuhmilchproteinallergie
(CMPA) zu evaluieren. Bemerkenswert war, dass ab Beginn der
milchfreien Erndhrung der FOBT durchgehend negativ blieb und
sich das Himoglobin stabilisierte. Das Kind wurde mit anhalten-
der klinischer Besserung entlassen und zeigte sich auch in den
Nachuntersuchungen stabil.
Schlussfolgerungen: Eine CMPA ist eine wichtige Differenzial-
diagnose bei Sduglingen mit Himatochezie und Andmie, selbstin
Abwesenbheit typischer blutig-schleimiger Stiihle. In diesem Fall
wurde die Blutung ausschlieflich durch FOBT entdeckt. Die spa-
ter durch die Laparoskopie als falsch-positiv erkannte Meckel-
Szintigrafie zeigt die Grenzen dieser Methode auf, die trotz gene-
rell hoher Sensitivitat und Spezifitit irrefithrende Ergebnisse lie-
fern kann. Ebenso stellt eine C. difficile-Positivitat bei Sduglingen
héufig lediglich eine Kolonisation dar; eine Behandlung fithrte zu
keiner klinischen Verbesserung.

Ein einzelner negativer FOBT trat nur nach Darmvorbereitung
und Niichternheit vor der zweiten Endoskopie auf - ein frither
Hinweis darauf, dass didtetische Faktoren beteiligt gewesen sein
konnten. Aufgrund des schweren klinischen Verlaufs wurde eine
erneute Exposition gegeniiber Kuhmilch nicht versucht. Dieser
Fall unterstreicht die praktischen Herausforderungen bei der Di-
agnose nicht-IgE-vermittelter CMPA, fiir die Eliminationsdidten
weiterhin das einzige verlassliche diagnostische Instrument dar-
stellen. Die Entwicklung spezifischer Biomarker wiirde die friih-
zeitige Erkennung erheblich erleichtern und unnétige invasive Di-
agnostik vermeiden.

Referenzen

1. Munblit D, Perkin MR, 2020, Assessment of Evidence About Common In-
fant Symptoms and Cow’s Milk Allergy. JAMA Pediatr. 2020 Jun
1;174(6):599-608.

2. Lin XK, Huang XZ, 2017, Clinical characteristics of Meckel diverticulum in
children: A retrospective review of a 15-year single-center experience. Me-
dicine (Baltimore). 2017 Aug;96(32):e7760

3. Sikka, N, Leibowitz, I, 2013, What Are the Causes of Rectal Bleeding in In-
fants?, Curbside Consultation in Pediatric Gl, 1st Edition, page 4
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V3 When Belching and Rumination Become a Social Barrier:
Supragastric Belch-associated Rumination Causing School
Avoidance in an Adolescent Girl

H.Ho6lZ', F. Righini-Grunder?3, M. Schuster?, C. Winterholler?,
K. Huttner', J. Schirra®, T. Schwerd'¢

' Dr. von Hauner Children’s Hospital, LMU University Hospital Munich,
Department of Paediatric Gastroenterology, Hepatology & Nutrition,
Miinchen, Deutschland; ? Children’s Hospital Central Switzerland, Lucerne,
Department of Paediatric Gastroenterology, Luzern, Schweiz; ? Children’s
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Einleitung: Belching is the act of expelling air from the stomach

or esophagus into the pharynx. ,,Supragastric belching“ is detec-
table in 24-hour impedance-pH monitoring and high-resolution

esophageal manometry (HREM). Although the process is physio-
logical, excessive ,supragastric belching®, defined as more than 13

supragastric belching episodes per 24 hours, might be associated

with a significant burden for affected patients in the sense of a bel-
ching disorder. Fourteen percent of patients with excessive bel-
ching are not aware of suffering from an increased number of bel-
ching episodes. 2

Methodik: Case report.

Resultate: A 17-year-old female presented with nine weeks of fre-
quent belching (approximately every 10 seconds) commencing af-
ter an episode of gastroenteritis. Due to her symptoms, the patient

had not been to school for two months. Laboratory blood tests were

normal. Imaging (abdominal ultrasound, X-ray, contrast-enhan-
ced MRI, and angiography) was non-revealing. Gastrointestinal

transit study showed contrast retention at the esophagogastric junc-
tion due to retrograde sphincter activity and subsequent reflux. En-
doscopically, due to edema, furrows, and trachealization, eosino-
philic esophagitis (EoE) was suspected, but histopathology showed

no tissue eosinophilia. A trial of omeprazole was initiated, but sym-
ptoms persisted. Psychological assessment identified a belching tic,
for which aripiprazole was initiated. Laryngoscopy showed an ab-
normal opening of the upper gastroesophageal sphincter. The pa-
tient was transferred to our hospital to perform an HREM. We ob-
served a pattern consistent with supragastric belch-associated ru-
mination with very frequent straining with almost every swallow

and a simultaneous rise in both intrathoracic and intra-abdominal

pressure?. A clearly propagated peristalsis with sufficient contrac-
tility was identifiable. The lower esophageal sphincter showed a

normal resting pressure and complete swallow-reflex relaxation.
We found no evidence for achalasia, hypercontractile or spastic mo-
tility disorders, or any other primary esophageal motility disorder.
Impedance-pH-monitoring over 24 hours showed approximately

90x aerophagia and recurrent belching per hour while being awa-
ke and independent from body position, eating, or drinking. Sym-
ptoms only stopped while being asleep.

Schlussfolgerungen: Multimodal evaluation revealed supragas-
tric belch-associated rumination and highlights the importance
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of integrating clinical and esophageal functional testing and psy-
chosocial data to guide management. HREM and impedance mo-
nitoring showed that the supragastric belching was caused by the

»air-suction principle“’4, in which a short-lived movement of the
diaphragm in a direction away from the mouth (aboral), leads to
a negative intrathoracic pressure. With simultaneous trigger-in-
duced relaxation of the upper esophageal sphincter, air can thus
be drawn anteriorly from the pharyngeal area into the esophagus
along the negative pressure gradient. Due to the closed lower eso-
phageal sphincter, this air is expelled back from the esophagus
into the pharynx in a retrograde direction a few moments later.
This process occurs very quickly and is therefore not associated
with a normal swallowing process and its related peristalsis. The
patient was informed about the underlying issue using the images
from HREM and 24-hour Impedance-pH-monitoring to illustra-
te the pathomechanism of the underlying functional behavioral
problem. We recommended speech therapy/physiotherapy with
cognitive-behavioral therapy and corresponding breathing exer-
cises, aiming at improvement of diaphragmatic control®>. Two
months later, the symptoms improved substantially, and the pati-
ent could visit school again.
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V4 Cholin Supplementation bei Kindern mit chronischem
Darmversagen und hepatischer Steatose: retrospektive
Fallserie

J. Hilberath', C. Slavetinsky?, E. Sturm', U. Graepler-Mainka3, L. Heister',
H. Isijanov, F. Zeyer, |. Tsiflikas*, M. Esser?, A. Franz, J. Lieber?,
A.Shunova®, W. Bernhard®

! Universitdtsklinikum Tiibingen, Kinderheilkunde | Himatologie, Onkolo-
gie, Gastroenterologie, Nephrologie, Rheumatologie, Tiibingen, Deutsch-
land; 2 Universitdtsklinikum Tiibingen, Kinderheilkunde V - Kinderchirurgie
und Kinderurologie, Tiibingen, Deutschland; * Universitdtsklinikum Tiibin-
gen, Kinderheilkunde Il Kinderkardiologie, Intensivmedizin und Pulmolo-
gie, Tlibingen, Deutschland; * Universitdtsklinikum Tiibingen, Department
fiir Radiologie, Tiibingen, Deutschland; * Universitdtsklinikum Tiibingen,
Kinderheilkunde IV Neonatologie, neonatologische Intensivmedizin, Tti-
bingen, Deutschland

Einleitung: Die mit dem Darmversagen-assoziierte Lebererkran-

kung (englisch intestinal failure-associated liver disease, IFALD)

ist eine schwerwiegende Komplikation bei Kindern mit chroni-
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schem Darmversagen (CDV) und Abhéngigkeit von langzeit-pa-
renteraler Ernahrung. Bei multifaktorieller Pathophysiologie kann
dasklinische Bild sich als Cholestase, Hepatitis, Steatose und/oder
Fibrose prisentieren. Ein Mangel des essenziellen Néhrstoffs Cho-
lin wird mit der Entwicklung einer IFALD-assoziierten Steatose
in Verbindung gebracht, jedoch fehlen Daten zur Wirksamkeit ei-
ner Cholin-Supplementation [1]. Ziel dieser Studie war es, den Ver-
lauf von Kindern mit CDV und hepatischer Steatose unter Supple-
mentierung mit Cholinchlorid zu analysieren.

Methodik: Retrospektive Analyse aller CDV-Kinder mit hepati-
scher Steatose, die aufgrund eines dokumentierten Mangels in un-
serem intestinalen Rehabilitationszentrum zwischen 12/2024 und
11/2025 mit Cholinchlorid (25-50mg/kg KG und Tag) supplemen-
tiert wurden. Die hepatische Steatose wurde mittels dem Ultra-
schall-Verfahren Attenuation Imaging (ATI) quantifiziert [2].
Resultate: Vier Kinder mit Kurzdarmsyndrom erfiillten die Ein-
schlusskriteren (Tab. 1). Vom Ausgangswert bis zur letzten indi-
viduellen Messung stiegen die mittleren Cholinplasmaspiegel an
(5,8 auf 8,8 pmol/L; +52%) und der mittlere ATI-Wert nahm bei
allen Patienten ab (0,81 auf 0,66 dB/cm/MHz; -19%; Abb. 1). Un-
erwiinschte Wirkungen wurden nicht beobachtet.

Tab. 1: Patientencharakteristika zu Beginn der Cholin-
Supplementation

#  Alter Geschlecht Gewicht Rest-Diinn- Parentera-  Dosierung Follow-up
[Monate] kgl darmléange le Erndh- Cholinchlo-  [Monate]
[em] rung rid

1 108 M 286 45 Ja 750 mg/div. 12

2 107 F 20.2 40 Ja 600 mg/div. 3

3 187 F 59.6 25 Ja 1000 mg 4

3x/d enteral
4 16 M 121 15 Ja 400 mg/div. 2

Schlussfolgerungen: Diese erste padiatrische Fallserie liefert vor-
ldufige Daten zur Cholin-Supplementierung bei Kindern mit CDV
und hepatischer Steatose. Die Supplementierung war assoziiert
mit einem Anstieg der Cholin-Spiegel sowie einer Abnahme der
hepatischen Steatose. Prospektive und kontrollierte Studien sind
erforderlich, um diese Ergebnisse zu bestitigen.
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V5 Mikrobielle Transglutaminase erh6ht die Aufnahme des
immunogenen Gliadinpeptids P56-88 in humanen
Duodenalbiopsien
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Einleitung: Die Transglutaminase 2 (TG2)-vermittelte Deamidi-
erung von Gliadinpeptiden in der Darmmukosa stellt einen zent-
ralen Mechanismus in der Pathogenese der Zoliakie dar. Neben
der TG2 steht auch die mikrobielle Transglutaminase (mTG) in
Verdacht, eine Rolle bei der Entstehung der Erkrankung zu spie-
len. Bei der mTG handelt es sich um ein bakterielles Enzym, wel-
ches als technischer Hilfsstoff in der Lebensmittelindustrie ver-
wendet und moglicherweise auch in aktiver Form durch einzelne
Vertreter der intestinalen Mikrobiota freigesetzt wird. Im Gegen-
satz zu anderen Transglutaminasen modifiziert die mTG dabei
Gliadinpeptide in gleicher Weise wie die TG2. In dieser Studie un-
tersuchten wir den Einfluss der mTG auf die Integritat der intes-
tinalen Epithelbarriere sowie auf die Aufnahme des immunoge-
nen Gliadinpeptids P56-88 in humanen Duodenalbiopsien.
Methodik: Als Surrogat der intestinalen Epithelbarriere wurde
der transepitheliale elektrische Widerstand nach Behandlung von
intestinalen Epithelzellen (Caco-2) mit mTG bestimmt. Zusétzlich
wurden Duodenalbiopsien von Zgliakie- und Kontrollpatienten
ex vivo mit dem Biotin-konjugierten, immunogenen Gliadinpep-
tid P56-88 mit und ohne mTG inkubiert. Um den apiko-basalen
Transport zu ermoglichen und eine unspezifische basolaterale
Aufnahme zu verhindern, wurden die Biopsien hierfiir zwischen
speziellen Objekttrigern eingespannt. Der Nachweis der Lokali-
sation von mTG und P56-88 erfolgte mittels Immunfluoreszenz-
mikroskopie.

Resultate: Die Inkubation mit mTG iiber 24 Stunden hatte keinen
Einfluss auf den transepithelialen elektrischen Widerstand von
konfluenten Caco-2-Monolayern. mTG sowie das Gliadinpeptid
P56-88 wurden durch die Duodenalbiopsien aufgenommen und
kolokalisierten nach 30-miniitiger Inkubationszeit in der Lamina
propria. Die simultane Inkubation von P56-88 mit mTG erhohte
die Aufnahme des Peptids (130 + 20 %, p<0.05) signifikant. Ein
Unterschied zwischen Zéliakie- und Kontrollpatienten zeigte sich
nicht.

Schlussfolgerungen: mTG erhoht die mukosale Aufnahme des
immunogenen Gliadinpeptids P56-88 in humanen Duodenalbi-
opsien. Da die mTG keinen Einfluss auf die Integritit der Epithel-
barriere hatte, konnte diese Beobachtung durch eine Steigerung
des transzellularen Transports bedingt sein. Unsere Ergebnisse
legen nahe, dass die mTG durch Steigerung des Aufkommens von
immunogenen Gliadinpeptiden in der intestinalen Lamina prop-
ria zur Entstehung der Zoliakie bei genetisch pradisponierten Per-
sonen beitragen konnte.
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Einleitung: Die Leucin-Aminoacyl-tRNA-Synthetase 1 (LARS1)
Defizienz (Infantile liver failure syndrome type 1; MIM#615438)
ist eine seltene genetische, autosomal rezessive Erkrankung im
Kindesalter. Durch biallelische pathogene Varianten in LARSI ent-
wickeln sich Wachstums- und Gedeihstorungen, neurologische
Entwicklungsverzogerung und Hepatopathie unterschiedlichen
Ausmafles. Durch fieberhafte Infekte verschlechtern sich die Sym-
ptome, was sich in erhohten Leberwerten duflert und sich bis zum
akuten Leberversagen entwickeln und - auch unabhingig von Le-
berversagen - zu einer Enzephalopathie fithren kann. Es gibt Hin-
weise, dass eine Supplementierung der entsprechenden Amino-
sdure (in diesem Fall Leucin) den Verlauf positiv beeinflussen
kann. In der vorliegenden Studie untersuchen wir den Pathome-
chanismus mit Fokus auf die zelluldren Endstrecken.

Methodik: Die Versuche wurden an Fibroblasten, davon zwei
Kontroll- sowie drei Patienten-Zelllinien, bei 37°C und 40°C
durchgefiihrt. Die Aktivierung der ER-Stress-Kaskaden wurde
durch Western Blots und quantitative Reverse Transkriptase-Po-
lymerasekettenreaktion (QRT-PCR) ermittelt. Mithilfe von Im-
munfluoreszenz wurden die zelluldren Kompartimente dargestellt.
Weiterhin werden der reaktive oxidative Stress in der Zelle sowie
die Apoptose durch Fluorescence-activated cell sorting (FACS) ge-
nauer untersucht.

Resultate: Eine erhohte Aktivierung der ER-Stress-Hauptsignal-
wege (IREla (inositol-requiring enzyme 1 o), PERK (PRKR-like
endoplasmic reticulum kinase) und ATF6a (activating transcrip-
tion factor 6 a)) konnte mittels Western Blot und qRT-PCR nicht
nachgewiesen werden. Interessanterweise lasst sich eine signifi-
kante Erhhung von HERPUDI1 (homocysteine-inducible, endo-
plasmic reticulum stress-inducible, ubiquitin-like domain mem-
ber 1) bei 37°C in den Patientenzellen feststellen. Dariiber hinaus
ergaben die Western-Blot-Daten, dass sich in den Patientenzellen
im Vergleich zu den Kontrollzellen sowohl bei 37°C als auch bei
40°C signifikant weniger Lysosomen befinden. In der Immunflu-
oreszenz zeigen sich keine Veranderungen des endoplasmatischen
Retikulums (ER), Golgi-Apparats oder des ER-Golgi-Intermedia-
te-Compartments (ERGIC). Die Lysosomen sind in den Patienten-
zellen meist peripherer lokalisiert als in den Kontrollzellen. Die
Ergebnisse der FACS-Analyse stehen noch aus.
Schlussfolgerungen: Wihrend keine erhohte ER-Stress Antwort
bei LARSI-Defizienz gezeigt werden konnte, zeigte sich mit der
HERPUDI Erhéhung ein aktivierter ERAD (ER-associated degra-
dation) pathway. Die reduzierte Anzahl und abweichende Lokali-
sation der Lysosomen konnte eine Konsequenz der gestorten Pro-
teintranslation sein, aber zugleich auch auf eine Verdnderung der
bekannten Interaktion von LARS] mit dem mTORC1 (mamma-
lian target of rapamycin complex 1) pathway und somit auf eine
verdnderte Autophagie hindeuten. Ein vertieftes Verstandnis der
Autophagie bei LARSI Defizienz konnte in Zukunft Therapiean-
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siatze mit bereits zugelassenen Modulatoren dieses Pathways er-
moglichen.

V7 Studying the enterohepatic circulation in progressive
familial intrahepatic cholestasis type | - a multicenter study
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Einleitung: Progressive familial intrahepatic cholestasis type I
(PFICI) is a rare congenital hepatopathy caused by mutations in
the ATP8BI gene that may lead to liver transplantation (LT). Pati-
ents, after LT, can develop diarrhea and graft steatosis and fibrosis.
The underlying pathophysiology may be due to the disturbance of
enterohepatic circulation of bile acids and interplay with the gut
microbiome. Here we aim to study the regulation and signaling of
the enterohepatic circulation in PFIC1 patients pre and post-LT.
Methodik: The study is a multicenter basic research project inte-
grating clinical course and patient characteristics with multi-
omics to study the enterohepatic circulation in pediatric PFIC1
patients pre and post-LT. Claudin-3, LPS binding-protein (LBP),
fibroblast-growth-factor-19 (FGF19) and 7a-hydroxy-4-cholesten-
3-on C4 levels are measured in fasting serum samples. Healthy in-
dividuals and biliary atresia patients post-LT are used as controls.
Shotgun-metagenomic-sequencing is used to profile the gut mi-
crobiome. RNA-sequencing and qRT-PCR is performed on liver
and ileal tissue.

Resultate: 92 sampling time points (55 pre, 37 post-LT) of 80
PFICI patients are included. Microbial metabolic LPS abundance
analysis showed increased levels in PFICI post-LT. Serum LBP,
claudin-3 and FGF19 levels are increased in PFIC1 patients before
and after LT compared to healthy controls (p < 0.001). C4 serum
levels did not significantly differ between groups. Transcriptomics
analysis showed disturbed FXR signalling with increased FGF19
expression in the intestine and pre-LT liver, and increased bile acid
metabolism and fatty acid metabolism with adipogenesis in post-
LT liver. Gut microbiota is altered in PFICI patients, even after LT,
with an increase in abundance of gram-negative species and LPS
(all p < 0.001).

Schlussfolgerungen: Enterohepatic signaling, gut barrier homeo-
stasis and microbial community structure, and bacterial translo-
cation is disturbed in patients with PFICI. This is pronounced af-
ter restoration of bile flow after LT. Increased gut leakiness and
bacterial translocation might drive hepatic inflammation and ste-
atotic changes.
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V8 Imlifidase bei therapierefraktarer Alloimmun-Thrombo-
zytopenie mit lebensbedrohlicher gastrointestinaler Blu-
tung bei einem lebertransplantierten Patienten mit PTLD
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Einleitung: Wir berichten {iber einen multimorbiden 17-jdhrigen
Patienten mit Zustand nach zweimaliger Lebertransplantation
(zuletzt 5 Jahre zuvor) bei Hepatopathie und Leberzirrhose auf-
grund einer Cystischen Fibrose. Bei diesem kam es 3 Wochen nach
Start der Chemotherapie (Daratumumab, Lenalidomid, Dexame-
thason) im Rahmen einer Posttransplantations-lymphoprolifera-
tiven Erkrankung (PTLD) vom Plasmozytomtyp zu einer thera-
pierefraktdren Thrombozytopenie (iiber 22 Tage stets <5/nl) mit
lebensbedrohlicher Blutung im Bereich des unteren Gastrointes-
tinaltraktes. Mehrmals tidglich waren Gaben von Erythrozyten-
konzentraten, Plasma sowie Fibrinogen und Tranexamsdure er-
forderlich.

Methodik: Unter der Gabe von Kortikosteroiden, wiederholten
Gaben von intravenésen Immunglobulinen (IVIG) und (HLA-ge-
matchten) Thrombozytenkonzentraten war kein Anstieg der
Thrombozyten zu verzeichnen. Zunachst bestand der Verdacht auf
eine Immunthrombozytopenie (ITP), welche nicht bestatigt wer-
den konnte. Es lagen schwach bindende HLA-Klasse I und stark
bindende HLA-Klasse IT Antikorper vom IgG-Typ fiir diverse
HLA-Spezifititen vor (anteilig donorspezifisch zu beiden Leber-
transplantationen). Ein therapeutischer Versuch mit Octreotid
zeigte ebenso wenig Erfolg wie die Pausierung von Daratumumab
und Lenalidomid, welche eine Thrombozytopenie hervorrufen
konnen.

Bei therapierefraktarer Thrombozytopenie, lebensbedrohlicher
unterer gastrointestinaler Blutung und dem Verdacht auf zirku-
lierende IgG-Antikorper auf Basis der PTLD vom Plasmozytom-
typ entschieden wir uns fiir einen individuellen Heilversuch mit
Imlifidase, um diese zu eliminieren. Das aus Streptococcus pyo-
genes gewonnene rekombinante Enzym wirkt IgG-spezifisch und
fragmentiert gezielt die schweren Ketten der Antikérper. Ein Ver-
lust der Fahigkeit der Antigen-Bindung ist die Folge. Die Gabe von
Imlifidase (0,25mg/kg als Einzeldosis) wurde gut vertragen und
es traten keine Nebenwirkungen auf.

Resultate: Wenige Stunden nach Gabe kam es zu einem Anstieg
der Thrombozyten auf 42/nl nach 96 Stunden und max. 96/nl am
9. Tag nach Imlifidase-Gabe. Parallel sahen wir einen Abfall des
Gesamt-IgG (vor Therapie 43,3 g/l, danach 4,1g/1). Die Blutung im
unteren Gastrointestinaltraktes kam zum Stillstand und es war
keine weitere Gabe von Blutprodukten oder Gerinnungsfaktoren
erforderlich. Die HLA-Antikorper unseres Patienten waren nach
Imlifidase-Gabe mit niedrigeren MFI-Werten messbar.

Schlussfolgerungen: Der geschilderte Einsatz von Imlifidase
fithrte zu einem deutlichen Anstieg der Thrombozyten mit Sistie-
ren der Blutung, nachdem diese aufkeine der vorhergehenden The-
rapien angesprochen hatten und bestitigt somit die Wirksamkeit
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der Neutralisierung von IgG. Auflerdem zeigte sich eine Redukti-
on der MFI-Werte, so dass anzunehmen ist, dass relevante IgG-
Antikorper im Rahmen einer HLA-Alloimmunisierung reduziert
worden sind. Die Antikérper gegen HLA-Antigene auf Thrombo-
zyten sind nicht mit einer ITP assoziiert. Das erklart im Falle un-
seres Patienten, dass keine spezifischen Thrombozytenantikorper
nachgewiesen wurden und auch, warum eine Therapie mit Stero-
iden und IVIG keinen Erfolg hatte. Der lang anhaltende Effekt
kann eventuell durch die fortgefithrte Chemotherapie u.a. mit
Gabe des monoklonaler IgGl1k-Antikorper Daratumumab erklart
werden (Elimination CD38-positiver Plasmazellen).
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V8 Age is nothing but a number? - Erfolgreiche Transplan-
tation einer 85-jahrigen post-mortem Organspende Leber
bei einem Kind mit PFIC: Ein Fallbericht
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Einleitung: Aufgrund des herrschenden Organmangels stellt sich
die Allokation geeigneter Spenderorgane fiir Kinder mit chroni-
scher Lebererkrankung schwierig dar [1]. Dies fithrt dazu, dass die
Patientinnen und Patienten aufgrund langer Wartezeiten erst in
sehr kritisch krankem Zustand transplantiert werden und erh6ht
die Wartelistenmortalitiat. Vorarbeiten, sowie dieser Fallbericht,
zeigen, dass in solchen Situationen die Offnung gegeniiber Orga-
nen mit erweiterten Spenderkriterien (extended criteria donor -
ECD) eine mogliche therapeutische Option darstellen kann [1,2].
Methodik: Wir berichten tiber einen 6 Jahre alten Patienten mit
dekompensierter Leberzirrhose bei genetisch gesicherter PFIC
(progressive familidre intrahepatische Cholestase) Typ 3, der auf-
grund der zeitkritischen Transplantationsnotwendigkeit ohne Er-
fiillen von high urgency (HU) Kriterien und in Ermangelung ei-
ner Lebendspendeoption erfolgreich mit einem 85-jahrigen Spen-
derorgan versorgt werden konnte.
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Resultate: Zum Zeitpunkt der Transplantation befand sich der
Patient seit einem Jahr auf der Warteliste zur Lebertransplantati-
on. Das Kind war bereits seit mehr als zwei Monaten vor der Trans-
plantation bei rezidivierenden Cholangitiden mit teilweise septi-
schem Verlauf und konsekutiver Dekompensation der Leberfunk-
tion mit zunehmendem Aszites, Enzephalopathie Grad I-IT und
rezidivierenden Blutungen hospitalisiert. Zusatzlich bestand eine,
das Blutungsrisiko erh6hende, genetisch nachgewiesene partielle
Faktor-VII-Defizienz. Der PELD-Score lag zum Zeitpunkt der
Transplantation bei 31. Aufgrund des Mangels an passenden Or-
ganangeboten bei lebensbedrohlich erkranktem Patienten wurde
nach interdisziplinarer Besprechung und entsprechender Aufkla-
rung der Eltern, die Allokation fiir ECD-Organe freigegeben. Ein
85-jahriges Full-size Organ mit, bis auf das Alter, unauffilliger
Spenderhistorie, wurde, trotz deutlicher Grofle/Gewichts Diskre-
panz (>40cm und >30kg), akzeptiert. 8 Monate nach Transplan-
tation zeigt sich der Patient sehr gut adaptiert mit uneingeschrank-
ter Leberfunktion, regredienter Splenomegalie, Perzentilen-ge-
rechtem Wachstumsverlauf und, unter Beriicksichtigung der Vor-
erkrankungen, vollstindig alltagsfahig.

Schlussfolgerungen: Daten zum Outcome von Lebertransplan-
tationen im Kindesalter bei einem Donoralter > 65 Jahre sind be-
grenzt. Obwohl bereits bei Organen > 40 Jahre schlechtere Lang-
zeitiiberlebensdaten berichtet sind [3], stellt die Freigabe eines er-
weiterten Donorpools angesichts des Mangels an passenden Spen-
derorganen im Einzelfall eine wertvolle und unter Umstanden die
einzige Versorgungsoption dar; insbesondere fiir padiatrische
Patient*innen mit rascher klinischer Verschlechterung und feh-
lender HU-Indikation. Die Nutzung von ECD-Organen kann in
ausgewdhlten Fallen die Wartezeit deutlich verkiirzen und das Ri-
siko eines Versterbens auf der Warteliste reduzieren.
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PI-1 STAT-1 gain-of-function - seltene Ursache eines chroni-
schen Darmversagen im Kindesalter
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Einleitung: 8-jahrige Patientin mit seit 10 Monaten zunehmender,
wissriger und teils blutiger Diarrhoe ohne nennenswerte Bauch-
schmerzen. Im Verlauf Gewichtsverlust (ca. 14%), intermittierend
schwere Exsikkosezustinde mit metabolischer Azidose und Be-
darf einer dauerhaften parenteralen intravenosen Fliissigkeits-
und Elektrolytsubstitution. An Vorerkrankungen mit drei Jahren
auswirts erkannte genetisch bedingte Hypothyreose unter Subs-
titution mit L-Thyroxin.

Methodik: Durchfiihrung weitreichender Labordiagnostik, En-
doskopie, Histologie, Sonographie, MRT/MRCP, Fructose-Atem-
test, Iontophorese und einer Trio-Genomsequenzierung.
Resultate: Diagnostik: In Blut- und Stuhldiagnostik keine Infekt-
und Entziindungszeichen. Makroskopisch (OGD, Koloskopie) und
mikroskopisch (LM, EM) unspezifische Entziindung im unteren
Gastrointestinaltrakt sowie unspezifische leichte Zottenarchitek-
turstérung im Duodenum. Kein vollstindiges Bild einer CED oder
Zoliakie. Seltenere Ursachen wie neuroendokrine Tumore (VIP,
Chromogranin A, Katecholamine im Urin), Autoimmun-Entero-
pathie, endokrinologische und metabolische Erkrankungen las-
sen sich nicht nachweisen. Immundiagnostik (Zahl oder Funkti-
on von T-, B-Lymphozyten und Granulozyten, Immunglobuline)
opB.

Verlauf: Es erfolgt ein Klinikwechsel mit Einbeziehung lokaler
und iiberregionaler interdisziplindrer Konferenzen unter Beteili-
gung der Fachgebiete Padiatrische Gastroenterologie, Immunolo-
gie, Intensivmedizin und Humangenetik. Multiple Therapiever-
suche, wie laktose-, gluten- oder saccharosefreie Diit, antiinfek-
tive Medikamente oder Kortikosteroide fithren zu keiner nachhal-
tigen Symptombesserung; die kérperlich und psychisch stark be-
lastete Patientin kann iiber fiinf Monate lang nicht aus der statio-
nédren Betreuung entlassen werden. Die Diagnosestellung erfolgt
schlussendlich durch eine Trio-Genomsequenzierung im Rahmen
des ,,Modellvorhabens Genomsequenzierung®“ mit dem Ergebnis
einer de-novo gain-of-function Variante im STAT1-Gen, die als
krankheitsverursachend eingestuft wird.

Therapie: Einsatz des Janus-Kinase-(JAK)-Inhibitors Ruxoliti-
nib. Unter schrittweiser Dosiserh6hung, Monitoring potentieller
Nebenwirkungen und voriibergehender Kombination mit dem -
in vorheriger Monotherapie insuffizienten - Prednisolon kommt
es zu einer Normalisierung der Symptomatik. Die Patientin kann
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ohne weitere Fliissigkeitssubstitution nach finf Monaten statio-
nérer Behandlung entlassen werden und ist, bislang auch nach Ab-
setzen des Prednisolons ohne weitere Exazerbation, in gutem Zu-
stand.

Hintergrund: Die nachgewiesene STAT1 gain-of-function Va-
riante NM 001384891.1:¢493>C p.(Aspl65His) fithrt durch Hyper-
phosphorylierung des Transkriptionsfaktors zu einer Dysregula-
tion des JAK/STAT-Signalweges. Dieser ist entscheidend fiir die
intrazelluldre Wirkung von Interferonen und IL-17. Die Variante
fithrt zu einer seltenen Immundysregulation, die neben Infekti-
onsneigung (z.B. Mykobakterien, Candida) bei ca. einem Drittel
der Patienten auch autoimmun ausgeloste Symptome beinhaltet.
Am hiufigsten sind endokrine Organe (Hypothyreose, Diabetes
mellitus) betroffen. Wie im vorliegenden Fall kann es aber auch
zu Schleimhautentziindungen des Magen-Darm-Traktes wie bei
chronisch entziindlichen Darmerkrankungen kommen [1]. Neben
Diarrhoe treten auch Schluckstérungen, GI-Stenosen, Gedeihsto-
rung und zahlreiche extraintestinale Manifestationen auf.

Die Therapie mit Ruxolitinib hemmt die STAT1-Phosphorylie-

rung und unterdriickt so kausal die Pathogenese. Sie bedarf regel-
mafiger Spiegelkontrollen und einem Monitoring von Nebenwir-
kungen. Bei der Patientin gelang die Remissionsinduktion erst in
Kombination aus hoher Ruxolitinib-Dosierung und Steroiden. Da-
neben ist die Stammzelltransplantation ein mogliches kuratives
Therapieverfahren [1].
Schlussfolgerungen: Dieser Fall verdeutlicht zum einen, dass bei
Kindern mit atypischen Verlaufen einer Diarrhoe stets immuno-
logische Atiologien zu bedenken sind. Zum anderen unterstreicht
es die Wichtigkeit einer frithzeitigen schnellen genetischen Diag-
nostik bei therapieresistenten Diarrhéen im Kindesalter. Thre nie-
derschwellige Verfiigbarkeit stellt daher einen entscheidenden
Baustein zur Frithdiagnostik und ggf. rascher Therapierbarkeit sel-
tener Erkrankungen dar.
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Einleitung: In der Vergangenheit wurde die Diagnose der Zolia-
kie mittels einer histologischen Untersuchung der Diinndarm-
schleimhaut gestellt, 2012 wurden von der ESPGHAN erstmals
Leitlinien veroffentlicht, welch eine biopsiefreie Diagnosestellung
erlaubten. Voraussetzungen waren eine klare Symptomatik, >10-
fach erhohte tTG-IgA-Werte, sowie positive EMA-Titer und das
Vorhandensein der HLA-DQ2- oder DQ8-Haplotypen. Im Jahr
2020 wurde die biopsiefreie Diagnose auf asymptomatische Kin-
der ausgeweitet.
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Diese Arbeit beschiftigt sich mit der Fragestellung, inwiefern die-

se Leitliniendnderungen zu einem veranderten diagnostischen Vor-
gehen bei Kindern und Jugendlichen gefiithrt haben, insbesondere,
ob sich die biopsiefreie Diagnostik als zuverldssig erwiesen hat.
Methodik: Die monozentrische retrospektive Analyse umfasste
375 Kinder und Jugendliche, die zwischen 2010 und 2024 am Uni-
versitatsklinikum Koln diagnostiziert wurden. Die Aufnahme in
die Studie erfolgte mit gesicherter Zéliakiediagnose im definier-
ten Zeitraum und Vorliegen der vollstindigen serologische Befun-
de. Erfasst wurden klinische, serologische und histologische Da-
ten. Untersucht wurde insbesondere, wie hdufig nach Einfithrung
der neuen Leitlinien 2012 und 2020 biopsiefreie Diagnosen gestellt
wurden und wie zuverlissig diese waren.
Resultate: Die Zahl der Zoliakiediagnosen insgesamt stieg deut-
lich an, wihrend der Anteil an Endoskopien von tiber 80% auf 37%
sank. Unter den endoskopierten Patienten befanden sich zu Be-
ginn des Beobachtungszeitraumes 100% und zuletzt nur noch 7%
mit >10-fach erh6hten tTG-IgA-Werten. Von 254 diagnostizierten
Kindern mit einem >10-fach erhdhtem tTG-IgA-Wert wurden im
gesamten Zeitraum 65 endoskopiert und 189 Kinder (74,4%) rein
serologisch diagnostiziert.

Es zeigte sich bei Patientinnen und Patienten mit >10-fach er-
hohtem tTG-IgA-Werten in 92% der Fille eine histologische Be-
statigung, allerdings bei 8% (n=5) nur eine Marsh Klassifikation
von 0 oder 1. Dagegen wiesen bei den Kindern mit <10-fach erh6h-
ten Titern 24% keine histologische Bestitigung auf.

Die deskriptive Auswertung der untersuchten Gruppen ergab:
o tTGA <10x (n=121): Median Alter= 8,9]; IQR Alter= 6J; Median

TGA=90,1RE/ml]; IQR TGA= 94,4
o tTGA 210x nicht endoskopiert (n=189): Median Alter=6,2]; IQR

Alter= 6]; Median TGA= 2245,6; IQR TGA= 6065
o tTGA 210x Marsh 0/1 (n= 5): Median Alter= 8,2J; IQR Alter=

8J; Median TGA= 539; TGA IQR= 52,6
o tTGA =10x Marsh 2/3 (n=60): Median Alter= 9,1J; IQR Alter=

6,9]; Median TGA= 661,25; TGA IQR= 2920,25
Schlussfolgerungen: Die Ergebnisse verdeutlichen, dass sich das
diagnostische Vorgehen bei der Zoliakie im Kindes- und Jugend-
alter in den letzten Jahren erheblich verdndert hat, und belegen
eine zunehmende Umsetzung der ESPGHAN-Leitlinien.

Dennoch ist die Rate, der Patienten mit unauftilliger Histologie
(Marsh 0-1), trotz 210-fach erhchtem tTG-IgA-Werten mit 8% ho-
her als erwartet. Besonders auffallig bei der Gruppe mit >10-fach
erhohten tTGA-IgA-Werten ist, dass die Kinder mit Marsh 0 oder
1 eine tendenziell niedrigere tTGA-Werte aufwiesen als diese mit
Marsh 2 oder 3 und dennoch EMA positiv sowie symptomatisch
waren. Diese Einzelfdlle wurden mit der Pathologie diskutiert.

Grundsitzlich bieten hohe (210-fach ULN) tTG-IgA-Werte in
Kombination mit positiven EM A eine weitestgehend zuverlassige
Grundlage fiir die biopsiefreie Diagnostik. Gleichzeitig wurde
deutlich, dass die Biopsie bei nur moderat erhéhter Serologie un-
verzichtbar bleibt.

Insgesamt konnte bestdtigt werden, dass sich die biopsiefreie
Diagnose als ein patientenschonendes Verfahren in der Diagnose
der Zoliakie etabliert hat, dass aber méglicherweise die falsch po-
sitiv-Rate der >10fachen Titergrenze hoher ist als in den Studien
angenommen und moglicherweise eine Uberdiagnose vorliegen
konnte.
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Einleitung: Das Peutz-Jeghers-Syndrom (PJ]S) ist eine seltene, au-
tosomal-dominant vererbte Erkrankung (Privalenz 1: 200 000),
die durch das Auftreten von charakteristischen Polypen im Gast-
rointestinaltrakt und typischen Hyperpigmentierungen auf Lip-
pen- und Wangenschleimhaut gekennzeichnet ist [1]. Die Polypen
sind hdufig im Diinndarm, seltener auch in Magen und Colon lo-
kalisiert (50%, 36%, 21 % [2]). Wahrend das PJS im Erwachsenen-
alter mit einem erhohten Karzinomrisiko assoziiert ist, stehen im
Kindesalter die Komplikationen durch das zunehmende Polyp-
wachstum im Vordergrund: Gefiirchtet ist die akute Obstruktion
durch eine Diinndarminvagination um den Polypen mit den Kom-
plikationen Perforation, Ischimie und Darmverlust [3].
Methodik: Fallbericht und Diskussion des aktuellen ESPGHAN-
Positionspapieres zum Management des Peutz-Jeghers-Syndroms
bei Kindern und Jugendlichen.

Resultate:

o 10-jdhriges, vermeintlich vorgesundes Madchen. Hyperpigmen-
tierung der Lippen seit dem Sauglingsalter. Genetische Unter-
suchung auf PJS im Alter von einem Jahr ohne Mutationsnach-
weis, die Diagnose PJS wurde daher nicht gestellt bzw. vermeint-
lich ausgeschlossen. Kein invasives Screening auf PJS-Polypen
durchgefiihrt. Die asymptomatische Mutter weist ebenfalls la-
biale Hyperpigmentierungen auf. Die Grofimutter ist im Alter
von 63 Jahren an Darmkrebs verstorben.

o Seitdem Vortag starke Bauchschmerzen und Erbrechen. Bei der
Aufnahme stark reduzierter Allgemeinzustand, stdrkste
Schmerzen trotz Morphingabe. Das Abdomen war deutlich ein-
gefallen, abwehrgespannt und im Bereich des Epigastriums
druckschmerzhaft, in der Auskultation keine Darmgerausche.

o Im Ultraschall langstreckiges, querliegendes Invaginat an aty-
pischer Stelle im mittigen Oberbauch ohne sichere Volvuluszei-
chen. Im CT langstreckig verdickter und dilatierter Diinndarm-
abschnitt mit intraluminal gelegener, 5 x 3 cm grofer Raumfor-
derung sowie angrenzender mesenterialer Torsion.

o Indikation zur Notfall-Laparotomie. Intraoperativ zeigte sich
eine langstreckige, jejuno-jejunale Invagination ca. 90 cm ab-
oral vom Treitz'schen Band um eine intraluminal gelegene
Raumforderung, keine nekrotischen Darmanteile. Es erfolgte
eine Segmentresektion mit Anlage einer End-zu-End-Jejunoje-
junostomie. In der Histologie breitbasig aufsitzender Peutz-Jeg-
hers-Polyp.

» Weitgehend unkomplizierter postoperativer Verlauf, Kranken-
hausentlassung nach 9 Tagen.

« Ein dann veranlasstes Screening (OGD, Koloskopie, MRT) auf
weitere Polypen war unauffallig, eine genetische Untersuchung
wurde veranlasst (Befunde noch nicht bekannt). Bei der Mutter
selbst wurde ein Screening auf Polypen und Karzinome veranlasst.
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Schlussfolgerungen:

« Kinder mit PJS haben ein hohes Risiko, eine mechanische Ob-
struktion durch eine akute Diinndarminvagination zu erleiden.
Das Risiko steigt im Jugendalter an. Bis zum 18. Lebensjahr sind
davon bis zu 70% der Patienten betroffen [3].

« Um diese gefahrliche Komplikation und den dann notwendigen
chirurgischen Notfalleingriff zu vermeiden, wird seit 2019 ein
invasives Polyp-Screening ab dem 8. Lebensjahr empfohlen (ES-
PGHAN-Positionspapier, [4]): OGD, Koloskopie sowie Kapse-
lendoskopie oder MRT. Im Screening detektierte Polypen > 1,5
cm sollten interventionell oder elektiv chirurgisch entfernt wer-
den.

o Das Polyp-Screening wird auch fiir diejenigen Kinder empfoh-
len, bei denen nur eine fiir das PJS typische, aber nicht bewei-
sende Hyperpigmentierung vorliegt und keine Mutation detek-
tiert werden kann: Bei ca. 5% der Patienten kann trotz klinisch
eindeutiger Diagnose (Hyperpigmentierung & Nachweis von
Polypen) keine Mutation im STK11-Gen nachgewiesen werden
[5]. Das Screening dieser vermeintlich nicht betroffenen Kinder
tragt dazu bei, die Diagnose PJS zu sichern und Darmobstruk-
tionen zu verhindern [4].

« Durch die Anwendung des Screenings bei unserer Patientin ht-
te die Diagnose frither gestellt und der geschilderte Verlauf mit
hoher Wahrscheinlichkeit verhindert werden kénnen.
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Einleitung: Disease-specific knowledge is essential for chronic di-
sease management and outcome in pediatric inflammatory bowel
disease (pIBD). Limited health literacy (HL) in pIBD patients and
their parents is associated with non-adherence, higher disease bur-
den, and lower quality of life. Evidence on specific knowledge gaps
in pIBD remains limited and often lacks validation against clini-
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cal records. We assessed IBD-specific knowledge using item- and

domain-level agreement between self-reports and clinical records.
Methodik: As part of survey during COVIDI9 pandemic, 86 pa-
tients with pIBD (Crohn's disease [CD] n=44, ulcerative colitis

[UC]/IBD-unclassified [IBD-u] n=42) at a tertiary pediatric IBD

center and their parents completed comprehensive questionnaires

between 03/2020 and 04/2021. Patients aged 9-17 or >18 additio-
nally completed age-specific self-reports. Patient/parent reports

were linked to information reported in the electronic medical re-
cords and agreement was assessed using Cohen’s kappa (k; 95%

CI) and interpreted according to the Landis—Koch benchmarks.
Agreement regarding diagnosis (1 point), disease phenotype indi-
cating location and extent of inflammation (2 points), complica-
tions (2 points), and current therapy (4 points) was combined to

form a pIBD-heath literacy score (HLS) (0 - 9 points), divided into

low (<5 points) vs high (6-9 points) knowledge. Item- and domain-
level analyses were used to identify knowledge gaps and gradients.
Statistical analyses were performed using IBM SPSS Statistics v29;

p<0.05 was considered significant.

Resultate: Patient/parent-record agreement was almost perfect

for family history and diagnosis (k=0.932, 95% CI 0.858-1.006,
p<0.001). Agreement on disease phenotype was poor to fair in CD

(e.g. L2 k=0.243,95% CI 0.007-0.480, p=0.016), whereas extensive

or pancolitis in UC/IBD-U was often correctly reported (2E3

k=0.500, 95% CI 0.013-0.987, p=0.013). Agreement for complica-
tion ranged from fair to moderate, depending on type (e.g. fistu-
las k=0.223, 95% CI 0.035-0.411). Surgical history agreement was

substantial for “ever operated” (k=0.744, 95% CI 0.581-0.952,
p<0.001), declining with number of operations. Agreement for di-
sease activity was generally low (e.g. Physician Global Assessment

k=0.290, 95% CI 0.090-0.490, p=0.020). Agreement for advanced

therapies was high to almost perfect (e.g. infliximab k=0.926, 95%

CI0.845-1.008, p<0.001), while for acute therapies was less robust

and low for over the counter (OTC)-drugs/supplements (e.g. vita-
min D k=0.247, 95% CI 0.010-0.484, p=0.025). The pIBD-HLS was

right shifted, with 73.4% classified as high knowledge. Domain-
level analyses revealed knowledge gradients regarding complica-
tions, advanced therapies, and OTC drug/supplement use, where-
as knowledge about disease phenotype remained low across all

strata. Knowledge of complications and OTC/supplement use in-
creased stepwise with higher pIBD-HLS.

Schlussfolgerungen: Most pIBD patients and their parents de-
monstrate high knowledge of core concepts (e.g. diagnosis and ad-
vanced therapy), yet notable gaps persist regarding disease pheno-
type, disease activity, complications, and OTC drug/supplement
use. Our pIBD-HLS tool offers a quick overview of key areas and

individual deficits to further improve patient and family education.
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Einleitung: Das Hepatoblastom ist ein solider Tumor, der vorran-
gig im Kindergartenalter (<5 Jahren) auftritt. Obwohl die meisten
Hepatoblastome sporadisch auftreten, sind einige pradisponieren-
de Syndrome bekannt. In ungefahr 10% aller Fille von Hepato-
blastomen bei Kindern liegt die Familidre Adenomatése Polypo-
sis Coli (FAP) vor. Die FAP wird autosomal dominant vererbt und
durch verschiedene Mutationen im APC-Gen (Adenomatous po-
lyposis coli) verursacht. Phdnotypisch ist die FAP durch das Auf-
treten von meist >100 kolorektalen Polypen charakterisiert. Das
Entstehen von kolorektalen Karzinomen tritt selten vor Erreichen
des 20. Lebensjahres auf. Unbehandelt entsteht bei der FAP im Er-
wachsenenalter in 100% ein kolorektales Karzinom. Hieraus er-
gibt sich die praventive Therapieempfehlung der totalen Prokto-
kolektomie.

Methodik: Wir berichten iiber drei unserer onkologisch-gastro-
enterologischen Patienten mit Hepatoblastomen im frithen Kin-
desalter, bei denen das Auftreten von kolorektalen Polypen im ju-
gendlichen Alter die Notwendigkeit einer frithzeitigen Proktoko-
lektomie bedingt hat.

Resultate: Alle drei unserer Patientinnen und Patienten, eine ak-
tuell 17-Jdhrige (Patientin 1), ein 15-Jahriger (Patient 2) und ein
13-J4hriger (Patient 3), erlitten im frithen Kindesalter ein Hepato-
blastom in teilweise metastasiertem Stadium. Bei allen Patientin-
nen und Patienten konnte durch die kombinierte operative Resek-
tion und Polychemotherapie eine Heilung des Hepatoblastoms er-
zielt werden. In einem der Fille (Patient 2) war aufgrund eines
fortgeschrittenen Stadiums und damit einhergehender totaler He-
patektomie eine Lebertransplantation notwendig. In zwei der drei
Fille (Patient 1 und 2) sind bereits eine totale Proktokolektomie
mit Anlage eines ileoanalen Pouches erfolgt. Bei Patientin 1 fiel
im Rahmen der Hepatoblastom-Nachsorge im Ultraschall eine
unklare Raumforderung ausgehend vom Darm auf. In der Kolos-
kopie konnten zwei grofle Polypen (1,2 x 1,5 x 0,6 cm grof3, 1 Po-
lyp zu grof8 zur endoskopischen Abtragung) als Korrelat fiir diese
Raumforderung nachgewiesen werden. Histologisch handelte es
sich um Adenome mitlow-grade Dysplasien (Wien-Klassifikation
Kategorie 3). Im Magen lielen sich ebenfalls mehrere polypose
Schleimhautveridnderungen nachweisen. Bei Patient 2 wurde in
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der Koloskopie lediglich ein breitbasiger sessiler Rektumpolyp ge-
sehen, in der Gastroskopie noduldre Schleimhautverdnderungen.
Die Histologie entsprach einer high-grade intraepithelialen Neo-
plasie (Wien-Klassifikation 4.1) als obligate Prakanzerose fiir ein
kolorektale Karzinom. Bei diesen beiden Patientinnen und Pati-
enten wurde eine totale Proktokolektomie als praventive Therapi-
emafinahme durchgefiihrt. Patient 3 wurde erst kiirzlich aufgrund
der nachgewiesenen Mutation im APC-Gen einer Koloskopie un-
terzogen. Es stellten sich multiple kolorektale Polypen (histolo-
gisch ebenfalls Adenome mit low-grade Dysplasien, Wien-Klassi-
fikation Kategorie 3) sowie multiple kleine Polypen im Magen dar.
In einem interdisziplindren Tumorboard wird nun die weitere The-
rapie besprochen. Bei allen Patientinnen und Patienten bestand
eine familidre Disposition fiir die FAP.

Schlussfolgerungen: Das Risiko, ein Hepatoblastom zu entwi-
ckeln bei einem Kind aus einer Familie, die von FAP betroffen ist,
ist um etwa 750 - 7.500 erhoht. Fiir das Screening von FAP bei
Kindern mit Hepatoblastomen gibt es aktuell keine generelle Emp-
fehlung fiir Routine-Untersuchungen. Dennoch muss an das Vor-
liegen von FAP bei Hepatoblastomen gedacht werden. Eine klare
Indikation zur endoskopischen Untersuchung oder genetischen
Testung besteht bei Auftreten von gastrointestinalen Symptomen
(zum Beispiel Himatochezie) oder bei positiver Familienanamne-
se mit frith auftretendem kolorektalen Karzinom, Kolonpolypen
oder extraintestinalen Manifestationen, die auf die FAP hindeu-
ten konnten. Bei Kindern mit nachgewiesener FAP und Hepato-
blastom in der Kindheit werden Routine-Koloskopien ab dem 10.
(bis 12.) Lebensjahr empfohlen.
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Einleitung: Deferasirox, ein oraler Eisenchelator, wird haufig zur

Behandlung chronischer Eiseniiberladung eingesetzt, insbesonde-
re bei Patienten, die sich wiederholten Bluttransfusionen unterzie-
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hen miissen, wie beispielsweise Patienten mit transfusionsabhin-
giger Beta-Thalassamie oder Sichelzellenanidmie. Die hiufigsten
Nebenwirkungen betreffen den Magen-Darm-Trakt (Ubelkeit, Er-
brechen, Durchfall) und die Haut. Schwerwiegende Nebenwirkun-
gen betreffen die Nieren, die Leber, das Hérvermdgen und die Au-
gen.

Methodik: Fallberichte von 2 Patienten mit schwerwiegenden gas-
trointestinalen und metabolischen Komplikationen. Zur Veran-
schaulichung werden Laborparameter, radiologische Aufnahmen
und Endoskopiebilder verwendet.

Resultate: Fallbericht Patient 1: 12-jahriger Patient mit Sichelzel-
landmie und Moyamoya-Erkrankung stellte sich vor mit Kopf-
schmerzen, Erbrechen und Meland mit transfusionspflichtiger An-
damie. Endoskopisch zeigte sich ein Duodenalulcus Forrest Grad
I11. Eine intravendse Therapie mit Protonenpumpeninhibitor wur-
de als medikamentose Therapie begonnen. Die Biopsien zeigten
geringgradige chronische Entziindung, H. pylori konnte nicht
nachgewiesen werden.

Im postoperativen Verlauf entwickelte sich eine schwere neuro-
logische Symptomatik mit hyperaktivem Delir und dann in der
Folge einem prolongierten komatésem Zustandsbild. Laborche-
misch zeigte sich eine schwere Hyperammonémie. Unter Thera-
pie mit intravenéser Glucose, Natriumbenzoat, L-Arginin norma-
lisierte sich das Ammoniak innerhalb von 28 Stunden. Ein Leber-
versagen lag nicht vor. Bei differentialdiagnostisch konvulsivem
Geschehen wurde die Gabe von Levetiracetam indiziert, darun-
ter besserte sich das neurologische Zustandsbild und zeigte sich
nach 5 Tagen vollstdndig erholt, auch wenn ein EEG letztendlich
keine Auffalligkeiten diesbeziiglich zeigte. Ausgedehnte Labor-
untersuchungen und Bildgebungen (Ultraschall Abdomen, cCT,
cMRI) waren ohne wegweisende Befunde im Hinblick auf die Ae-
tiologie. Retrospektiv zeigte sich, dass das Ferritin in den Wochen
zuvor unter Deferasirox-Therapie stark gesunken war. Somit ist
davon auszugehen, dass der Medikamentenspiegel whs. hoch war
und sowohl das Duodenalulcus als auch die Hyperammonédmie
als schwere Medikamenten-Nebenwirkungen zu werten sind.

Fallbericht Patient 2: 10-jahrige Patientin mit transfusionsbe-
diirftiger Beta-Thalassdmie stellte sich vor mit starksten Bauch-
schmerzen. Radiologisch zeigte sich frei Luft im Rontgen des Ab-
domens. Daraufthin wurde eine notfallmaflige explorative Lapa-
rotomie durchgefiihrt. Hierbei zeigte sich eine Magenperforation
im Bereich der kleinen Kurvatur. Diese wurde chirurgisch mittels
Staplerverschluss versorgt. Retrospektiv zeigte sich auch hier ein
deutlich abfallendes Ferritin in den Wochen vor dem akuten Er-
eignis. Histologisch konnte im Exzidat keine andere Ursache der
Perforation gefunden werden. Nach initialem Stopp der Medika-
tion konnte diese im Verlauf wieder vorsichtig gestartet werden.
Schlussfolgerungen: Die Deferasirox-Therapie ist fiir die Behand-
lung von Eiseniiberladung bei hamatologischen Erkrankungen un-
erldsslich, erfordert jedoch eine regelmifige Uberwachung der Nie-
ren- und Leberfunktion sowie des Hor- und Sehvermogens und der
Ferritinspiegel mit ggf. Dosisanpassung oder Therapiepause bevor
schwerwiegende Komplikationen auftreten. Bei starken Bauch-
schmerzen oder Hinweisen fiir eine gastrointestinale Blutung,
muss auch an schwere gastrointestinale Komplikationen gedacht
werden. Schwerwiegende Komplikationen sind eine Herausforde-
rung und erfordern eine multidisziplindre Zusammenarbeit.

73



Abstracts | 41. Jahrestagung der GPGE

Referenzen

1. Martinelli, D., Goffredo, B. M., Falvella, F. S. & Marano, M. Acute hyperam-
monemia in children under deferasirox treatment: cutting the Gordian
knot. Clin. Toxicol.57, 375-377 (2019).r

2. Chauhan, D, Kilic, Y., Segal, J. P, Patel, N. & Koizia, L. An Unusual Cause of
Gastrointestinal Perforation in an Adolescent Patient With Beta-Thalasse-
mia on Deferasirox and SARS-CoV-2 Infection. J. Hematol.10, 76-79 (2021).
3. Nachname, V, Nachname, V JJJJ, ‘Artikel’, Journal, AusgabeTresa, A.,
Shankar, G. H., Sarangi, B. U. & Walimbe, A. Deferasirox causing duodenal
ulcer leading to upper gastrointestinal bleed and hemorrhagic shock in a
child with beta-thalassemia major. Indian J. Pharmacol.55, 335-337 (2023).,
Seite, Erscheinungsort: Herausgeber

4. Towerman, A.S. et al. Hyperammonemia and acute liver failure associa-
ted with deferasirox in two adolescents with sickle cell disease. Br. J. Ha-
ematol.201, e30-e33 (2023).

5. Nachname, V, Nachname, V J1JJ, ‘Artikel’, Journal, AusgaZahra, A., Ragab,
A., Al-Abboh, H., Ismaiel, A. & Adekile, A. D. Perforated Duodenal Ulcer As-
sociated with Deferasirox in a Child with 3-Thalassemia Major. Hemoglo-
bin45, 335-337 (2021).be, Seite, Erscheinungsort: Herausgeber

6. Alshehri, A. & Alsinan, T. A. Perforated duodenal ulcer secondary to de-
ferasirox use in a child successfully managed with laparoscopic drainage:
A case report. World J. Clin. Cases10, 12775-12780 (2022).

7. Huang, W., Chou, H., Tsai, Y. & Hsiao, F. Safety of deferasirox: a retrospec-
tive cohort study on the risks of gastrointestinal, liver and renal events.
Pharmacoepidemiol. Drug Saf.23, 1176-1182 (2014)., ‘Artikel’, Journal,
Ausgabe, Seite, Erscheinungsort: Herausgeber

PI-7 Abdominal pain and headaches in children at
preschool age: cross-sectional findings from the German
KUNO-Kids birth cohort study

J. Kittel', M. Kbnig', M. Kabesch', M. Melter', A. Kdninger?,

C. Apfelbacher?, S. Brandstetter, T. Geis'

" KUNO Kliniken, Standort St. Hedwig, Barmherzige Briider Regensburg,
Regensburg, Deutschland; 2 University Clinic of Gynecology and Obstet-
rics, Hospital St. Hedwig of the Order of St. John, Regensburg, Germany,
Regensburg, Deutschland; 3 Institute of Social Medicine and Health Sys-
tems Research, Otto Von Guericke University Magdeburg, Magdeburg,
Germany, Magdeburg, Deutschland

Einleitung: Pain is a common symptom in children even at
preschool age, with abdominal pain and headaches being the most
frequent locations of pain. Episodes of pain are not only challen-
ging for parents, but can also have various medical and social con-
sequences for the children and families affected. The aim of this
study was to investigate the frequency, family coping, and conse-
quences of headaches and abdominal pain in young children.
Methodik: Cross-sectional data from self-report questionnaires
in the prospective German birth cohort study (KUNO-Kids health
study) during and after the COVID-19 pandemic were analysed.
Parents (N=777) completed follow-up questionnaires when child-
ren turned five, in which they reported the presence of headaches
and abdominal pain in participating children, and provided de-
tailed information where applicable. In children with abdominal
pain, we also evaluated whether somatic diagnoses had been made
in the area of gastrointestinal diseases and, if so, which ones. We
also asked the children’s parents about the presence of chronic in-
flammatory bowel disease. Data were analyzed descriptively.
Resultate: 62,4% of children had at least one episode of abdomi-
nal pain or headache in the three months prior to the survey, with
8.5 % experiencing only headaches, 36.0% only abdominal pain,
and 17.9% both headaches and abdominal pain. Frequencies of
headaches and abdominal pain were higher in girls compared to
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boys. Recurrent pain episodes were reported in 34.8% of heada-
ches and 60.5% of abdominal pain, and pain lasting for more than
one day was present in 12.7% and 19.0%, respectively. By far the
most common cause for pain at both sites were infectious diseases.
The most common and successful coping strategies reported were
distraction by parents (used for headaches in 79.4% and for abdo-
minal pain in 88.2%) followed by resting and sleeping (78.5%;
74.6%). Reported consequences of pain included taking pain me-
dication (headaches: 37.1%; abdominal pain: 21.2%), absence from
kindergarden (23.4%; 24.3%), parental day off at work (17.9%;
17.5%), and physician consultation (15.1%; 23.4%). Somatic diag-
noses made in the area of gastrointestinal diseases for all children
with pain were Lactose intolerance (n=1), Fructose intolerance
(n=4), Histamine intolerance (n=1), Gluten intolerance (n=2),
Chronic inflammatory bowel disease (n=2), Persistent diarrhea
(n=37) and Blood in stool (n=>5). No Type I diabetes mellitus was
reported. Half of these diagnoses were made by a doctor, the other
half were made by parents or other healthcare professionals. 37/482
parents (16 mothers and 21 fathers) reported a new diagnosis of
chronic inflammatory bowel disease within the last four years.
Schlussfolgerungen: Abdominal pain and headache episodes are
common in young children, with the frequency comparable to that
reported before the pandemic. Most children with abdominal pain
did not receive a medical diagnosis. In our group of children with
chronic pain, there were an excessive number of parents with self
reported chronic inflammatory bowel disease compared to the
normal population. Parents play a central role in dealing with the-
se situations and use various coping strategies. These pain episo-
des can have a number of social and medical consequences for the
affected children and their families.
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Einleitung: Morbus Hirschsprung ist eine angeborene Anomalie,
die die Darmmotilitit beeintrachtigt. Das Hauptmerkmal dieser
Erkrankung ist das Fehlen von Ganglienzellen im distalen Kolon,
was zu chronischer Verstopfung fithrt. Bislang wurden bestatigen-
de Biopsien bei Kindern durch Saugbiopsien oder offene chirurgi-
sche Eingriffe gewonnen. Die therapeutische endoskopische Voll-
wandresektion (EFTR) findet in der Erwachsenenendoskopie An-
wendung und hat sich als effektive Behandlungsmethode fiir ver-
schiedene Erkrankungen des unteren Gastrointestinaltrakts eta-
bliert. Ziel der vorliegenden Studie war es, zu analysieren, ob die
Diagnose von Morbus Hirschsprung bei Kindern durch endosko-
pische Vollwandresektion bestatigt oder ausgeschlossen werden
kann. Die EFTR hat das Potential, die Diagnose von Morbus
Hirschsprung zu revolutionieren und hat sich in unserer Einrich-
tung bereits als Standardverfahren zur Bestatigung oder zum Aus-
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schluss von Morbus Hirschsprung bei unseren Patienten etabliert.
Methodik: Im Rahmen einer retrospektiven Fallserienstudie, Sin-
gle Center Study von Mai 2024 bis September 2025 durchgefiihrt
wurde, wurden Daten von dreizehn péddiatrischen Patienten im
Alter von 3,5 bis 14,4 Jahren (Median 9,5 Jahre) mit therapieresis-
tenter Verstopfung erhoben. Im Rahmen der Diagnostik der
Hirschsprung-Krankheit wurde bei diesen Patienten eine endos-
kopische Volldarmwandresektionsbiopsie mit Ovesco Diagnostic
FTRD® durchgefiihrt. Die EFTR wurde im distalen Rektum, 2 cm
oberhalb der Linea dentata, durchgefiihrt, um eine ultrakurze Va-
riante der Hirschsprung-Krankheit auszuschlieffen.

Resultate: Die Auswertung der Ergebnisse zeigt, dass alle Eingrif-
fe gemafl dem EFTR-Verfahren erfolgreich durchgefithrt werden
konnten. Lediglich bei einem Patienten kam es wahrend der ein-
jahrigen Nachbeobachtungsphase zu einer nicht himodynamisch
relevanten rektalen Blutung. Die von OVESCO entwickelte EF-
TRD-Diagnose-Kappe weist einen Durchmesser von 19,5 mm auf,
was eine Anwendung bei sehr jungen Patienten begrenzt.

Es konnte beobachtet werden, dass diese Grofie eine Einschran-
kung fiir die Verwendung dieses Gerits bei jiingeren Patienten
darstellen konnte. Der jiingste Patient, der in der vorliegenden Stu-
die dokumentiert wurde, war 3,5 Jahre alt. Der genannte Eingriff
wurde durch eine leichte Dilatation des Anus mit einem 19-mm-
Dilatator durchgefiihrt, worauthin die EFTRD eingefiihrt wurde.
Es konnte festgestellt werden, dass der Eingriff bei Patienten unter
3,5 Jahren durchgefiithrt werden kann, sofern eine addquate Vor-
bereitung (Dilatation) erfolgt ist. Allerdings wurde der Eingriff
bei jiingeren Patienten nicht durchgefiihrt.

Die Biopsien erfiillten die Anforderungen zur Bestitigung oder
zum Ausschluss einer Morbus Hirschsprung und wiesen eine aus-
gezeichnete Erfolgsrate der Vollwandresektion (100 %) auf.
Schlussfolgerungen: Die vorliegende Arbeit prasentiert die erste
Fallserie zur Anwendung der Ovesco-Diagnostictechnik FTRD
bei der Diagnose von Morbus Hirschsprung bei padiatrischen Pa-
tienten. Die endoskopische Vollwandresektion stellt eine sichere,
zeitsparende und erfolgreiche Methode dar, die fiir die Diagnose
eingesetzt werden kann.
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PI1-9 Kongenitale Osophagusstenose - eine seltene angebo-
rene Malformation und deren Behandlungsmdéglichkeit

C. Horvath', M. Gutting', L. Fahle’, |. Broekaert', G. Holtkamp?,
M. Strohlein', J. Jeromin', C. Hinseler!

! Uniklinik K6In, Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin,
Kindergastroenterologie, KéIn, Deutschland; 2 Uniklinik K6In, Schwerpunkt
Kinderchirurgie, KéIn, Deutschland

Einleitung: Die kongenitale Osophagusstenose (CES, congenital
esophageal stenosis) ist eine seltene, nicht-syndromale Fehlbil-
dung der Speiserdhre, die durch eine intrinsische Verengung auf-
grund einer angeborenen Stérung der Wandarchitektur gekenn-
zeichnet ist (1). Sie wird klassisch in drei Subtypen unterteilt: fib-
romuskuldre Verdickung, tracheobronchiale Residuen (TBR) so-
wie membrandse Verdnderungen (2, 3). Die Inzidenz der Erkran-
kung liegt bei ca. 1/25000-50000, hiufig bestehen Assoziationen
zu Chromosomenanomalien, kardialen Defekten, Osophagus—
oder Analatresie oder anorektalen Malformationen (3, 4). Initial
sind viele Neugeborene asymptomatisch, entwickeln jedoch im
Verlauf Symptome wie Dysphagie, rezidivierendes Erbrechen,
Nahrungspassage - oder Gedeihstérung (1,2).

Die Diagnostik umfasst typischerweise Osophagogramm, En-
doskopie, pH-Metrie und Manometrie (2); aufgrund unspezifi-
scher Symptome erfolgt die Diagnose oft verzogert.

Therapeutisch spielen sowohl chirurgische als auch endoskopi-
sche Verfahren eine zentrale Rolle. In der Literatur wird die initi-
ale schrittweise endoskopische Dilatation mittels Ballon, hydro-
statisch oder endoskopischen Kappenaufsitzen als wirksame Op-
tion beschrieben. Eine hiufige Komplikation stellt hier die Oso-
phagusperforation dar (3), wobei seriell durchgefiihrte, weitenad-
aptierte Dilatationen das Risiko einer Osophagusperforation re-
duzieren kénnen (5). Bei Theapieversagen ist im weiteren Schritt
eine chirurgische Intervention und Resektion der Stenose haufig
notwendig. Wir berichten hier iiber unsere Erfahrungen mit die-
ser seltenen Erkrankung und den eingesetzten endoskopischen so-
wie chirurgischen Behandlungsstrategien bei 4 Patienten.
Methodik: Seit 2020 konnten wir bei 4 Patienten aufgrund von
Erbrechen, Dysphagie, Nahrungspassagestorungen oder Gedeih-
storung die Diagnose CES stellen. Anamnese, klinischen Befunde

75



Abstracts | 41. Jahrestagung der GPGE

und Bildgebungsergebnisse wurden retrospektiv ausgewertet. The-
rapeutische Optionen umfassten wiederholte Ballondilatationen,
Botoxinjektionen sowie bei zwei Patienten eine chirurgische In-
tervention.

Resultate: Die CES wurde bei unseren vier Patienten im Alter von
3 bis 13 Monaten diagnostiziert. Zwei Patienten wiesen zusatzlich
eine Osophagusatresie (Typ IIIb nach Vogt) auf. Alle erhielten in-
itial multiple Ballondilatationen. Aufgrund ausbleibender Lang-
zeitwirkung erfolgte bei zwei Patienten nach rund zwolf Monaten
eine distale Osophagusresektion. Eine Patientin wird weiterhin
regelméflig endoskopisch bougiert, wihrend bei einer weiteren
nach vier Dilatationen eine anhaltende Symptomfreiheit ohne re-
levante Restenose besteht. Schwerwiegende Komplikationen tra-
ten nicht auf. Drei Patientinnen erhalten weiterhin Omeprazol.
Rezidive wurden bislang nicht beobachtet; die Nachsorge erfolgt
interdisziplindr.

Schlussfolgerungen: Die vorliegenden Daten bestatigen, dass die
CES trotz ihrer Seltenheit eine relevante Differenzialdiagnose bei
persistierenden Schluck- und Gedeihstorung im Sauglingsalter
darstellt. Die initiale endoskopische Ballondilatation erweist sich
als effektive Erstlinientherapie, wobei in unserem Kollektiv keine
schwerwiegenden Komplikationen beobachtet wurden. Dennoch
zeigt sich bei einem Teil der Patienten ein unzureichender Lang-
zeiteffekt, sodass die chirurgische Resektion weiterhin eine zent-
rale Rolle bei therapierefraktaren Verliufen einnimmt. Die Ergeb-
nisse verdeutlichen die Notwendigkeit eines individualisierten,
stufenweisen Behandlungskonzeptes sowie die Bedeutung einer
interdisziplindren Betreuung in spezialisierten kinderchirurgi-
schen und kindergastroenterologischen Zentren.
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PI-10 Fallvorstellung Patientin mit kongenitaler,distaler
Osophagusstenose

M. P. Koppitz

Sana Klinikum Offenbach, Kindergastroenterologie, Offenbach,
Deutschland

Einleitung: Wir berichten iiber eine 1,5-jahrige Patientin, die sich
mit rezidivierendem Erbrechen und dem Steckenbleiben insbeson-
dere fester Nahrung vorstellte, trotz insgesamt guten Gedeihens.
Die Patientin war anamnestisch nicht voroperiert. Die Sympto-
matik weckte den Verdacht auf eine 6sophageale Motilitatsstorung
oder eine strukturelle Engstelle.

Methodik: Initial erfolgte eine Osophago-Gastro-Duodenoskopie,
bei der sich eine Stenose bei 23 cm ab Zahnreihe des Osophagus
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zeigte. Die Histologie verblieb unauffillig. Ein ergédnzender Ront-
gen-Breischluck bestitigte eine Engstelle mit deutlicher proxima-
ler Dilatation. Das CT-Thorax erbrachte den Hinweis auf eine mus-
kuldre Enge, bildmorphologisch jedoch keinen eindeutigen Nach-
weis fiir eine Knorpelspange. Therapeutisch wurden initial an 6
Terminen Ballondilatationen in Intubationsnarkose durchgefiihrt,
ohne dass eine anhaltende Besserung erzielt werden konnte. Da
eine hochauflsende Manometrie in diesem Alter unseres Wissen
nach in Deutschland nicht verfiigbar ist, wurde ein Antrag auf
Kosteniibernahme in der Schweiz gestellt. In der Zwischenzeit ap-
plizierten wir erstmalig eine Botoxinjektion, die iiber 4 Monate zu
einer Besserung der Klinik fithrte. Nach Bestitigung der Kosten-
tibernahme konnte die Manometrie bei Dr. Righini in Luzern
durchgefiihrt werden. Diese ergab keinen Hinweis auf eine Acha-
lasie. Trotz fortgesetzter Dilatationen (weitere 10-mal) und erneu-
ter Botoxinjektion persistierten die Beschwerden, sodass die Pati-
entin schliefSlich in der Kinderchirurgie der Universitatsklinik
Miinchen vorgestellt wurde. Dort erfolgten weitere deutlich pro-
gressivere Dilatationsversuche in thorakoskopischer Bereitschaft
ohne nennenswerte Besserung. Im weiteren Verlauf erfolgte die
geplante dilatative ,,Sprengung“ der Engstelle.

Resultate: Die wiederholten endoskopischen und medikamento-
sen Mafinahmen fithrten nicht zu einer nachhaltigen Symptom-
kontrolle. Erst die chirurgische Intervention fiihrte zu einer deut-
lichen und bis heute anhaltende Besserung bis hin zu klinischer
Unauftilligkeit.

Abschlieflend ist die Genese der Engstelle nicht klar zu beant-
worten. Es kommen differentialdiagnostisch eine bildmorpholo-
gisch nicht abbildbare Knorpelspange, eine kongentiale muskuli-
re Enge und eine bindegewebige 6sophageale Enge in Betracht.
Schlussfolgerungen: Der Fall verdeutlicht, dass die Abklarung
komplexer 6sophagealer Engstellen im Kindesalter haufig einen
multiprofessionellen und in diesem Einzelfall sogar einen multi-
nationalen Ansatz erfordert. Die enge Zusammenarbeit zwischen
padiatrischer Gastroenterologie, Radiologie, Kinderchirurgie und
spezialisierten Zentren im Ausland war entscheidend fiir die kor-
rekte Diagnosestellung. Zudem zeigt der Fall, dass seltene struk-
turelle Anomalien trotz moderner Bildgebung zunichst unent-
deckt und nicht abschlieffend diagnostiziert werden kénnen.

PI-11 Ausgepragte Eosinophilie unter Dupilumab: Oxyuren
als unerwarteter Trigger

L. Bock, A. Dick, E. Balzer

Universitdtsklinik Wiirzburg, Kinder- und Poliklinik, 7°6%, Deutschland

Einleitung: Dupilumab ist ein humaner monoklonaler IgG4-An-
tikorper, der iiber Bindung an die a-Untereinheit des IL-4/IL-
13-Rezeptors die Signalwege von Interleukin-4 und Interleukin-13
hemmt. Seit November 2024 ist Dupilumab fiir die Behandlung
der Eosinophilen Osophagitis (EoE) bei Kindern ab 1 Jahr (> 15
kg Korpergewicht) zugelassen. Bei Kindern und Jugendlichen mit
EoE zdhlen bislang topische Kortikosteroide (z. B. Budesonid) zu
den etablierten Erstlinien-Therapien, sind jedoch im Kindesalter
eine off-label Therapie. In den bisherigen Studien zeigte Dupi-
lumab bei EoE keinen signifikanten Anstieg der peripheren Eosi-
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nophilen im Blut. Bei Asthma, chronischer Rhinosinusitis mit Na-
senpolypen und atopischer Dermatitis wurden erhohte Eosinophi-
lenzahlen unter Dupilumab als Nebenwirkung beschrieben, teils

bis hin zur Entwicklung einer EGPA (eosinophile Granulomatose

mit Polyangiitis).

Methodik: Wir berichten iiber einen 10-jahrigen Jungen mit seit

August 2018 bekannter EoE, die initial durch ein Bolusgeschehen

eines Apfelstiicks manifest wurde. Unter einer off-label-Therapie

mit oralem Budesonidgel war der Patient klinisch weitgehend sta-
bil und meist asymptomatisch. Endoskopisch zeigten sich jedoch

persistierende Schleimhautverdnderungen, und histopathologisch

lieB sich weiterhin eine eosinophile Infiltration des Osophagus

nachweisen.

Aufgrund der ausgeprigten atopischen Komorbidititen erfolg-
te im Dezember 2024 die Umstellung auf eine Therapie mit Dupi-
lumab (300 mg s.c. alle 14 Tage).

Resultate: In den ersten Wochen nach Therapiebeginn traten kei-
ne Auffilligkeiten auf. Retrospektiv berichtete die Familie jedoch
ab Mai 2025 tiber eine deutliche Abgeschlagenheit sowie wieder-
kehrende Kopfschmerzen. Bei der Verlaufs-OGD im Juni 2025
zeigte sich endoskopisch weiterhin eine aktive EoE mit Langsril-
len und fokal weifSlichen Beldgen. Histologisch bestitigte sich eine
persistierende eosinophile Infiltration mit eosinophilen Mikroab-
szessen — ohne wesentliche Anderung gegeniiber den Vorbefunden
unter Budesonid. Laborchemisch fiel zu diesem Zeitpunkt eine aus-
gepragte Leukozytose (max. 42.000/pl) mit 75% Eosinophilen auf.

Wir beendetet die Dupilumab-Therapie umgehend und fithrten
eine umfassende Diagnostik zum Ausschluss eines Hypereosino-
philen Syndroms bzw. einer EGPA durch. In der Knochenmark-
untersuchung zeigte sich eine Hyperzellularitdt ohne Hinweise auf
eine maligne Grunderkrankung. Im Rahmen der erweiterten Ab-
klarung ergab ein anales Abklatschpraparat einen massiven Befall
mit Enterobius vermicularis (Oxyuren). Eine Behandlung mit Py-
rantel (Helmex®) wurde eingeleitet.

Unter antiparasitdren Therapie normalisierten sich die Eosino-
philen und Gesamt-Leukozyten im Blutbild rasch und fielen
schlieSlich auf das individuelle Ausgangsniveau von 14% zurtick.
Parallel besserte sich der klinische Zustand des Patienten deutlich,
sodass er zuletzt wieder seine normale Belastbarkeit erreichte.

Wir gehen davon aus, dass die Enterobius vermicularis-Infekti-
on unter laufender Dupilumab-Therapie die ausgeprégte periphe-
re Eosinophilie getriggert hat.Da endoskopisch und histopatholo-
gisch weiterhin eine aktive EoE bestand, wurde gemeinsam mit
der Familie die Fortfithrung der Therapie mit oralem Budesonid
beschlossen.

Schlussfolgerungen: Obwohl Dupilumab fiir EoE bei Kindern
grundsatzlich zugelassen ist, bleibt das Nebenwirkungsspektrum
im padiatrischen Patientenkollektiv unzureichend dokumentiert.

Der Befund von Enterobius-Eiern im Analabklatschpriparat
und die anschlieflende antiparasitire Therapie mit Normalisie-
rung der Eosinophilen legt nahe, dass die im Normalfall harmlos
verlaufende Oxyuriasis unter Dupilumab Trigger einer ausgeprag-
ten peripheren Bluteosinophilie gewesen sein kénnte, die im Ein-
zelfall zu einer deutlichen Beeintrachtigung des Allgemeinzustan-
des fithren kann.

Unser Fall unterstreicht die Bedeutung einer differenzierten Di-
agnostik bei neu aufgetretener Eosinophilie unter Biologikathera-
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pie - insbesondere das AusschliefSen parasitirer Infektionen - be-
vor irreversible therapeutische Konsequenzen gezogen oder die
Biologikatherapie fortgefithrt werden.
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PI-12 Monocentric study evaluating the results of fundopli-
cation in children and adolescents

M. Doumit’, M. Diibbers?, C. Hlinseler', I. Broakaert’

! Universitdtsklinik KbIn, Department of Paediatrics, Faculty of Medicine
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ny, KéIn, Deutschland; ? Universitdtsklinik K6In, Division of Pediatric Surge-
ry, Faculty of Medicine and University Hospital Cologne, University of Co-
logne, Cologne, Germany, KéIn, Deutschland

Einleitung: Gastroesophageal reflux disease (GERD) is one of the

most common gastrointestinal disorders in children increasing

the risk of malnutrition and failure to thrive (FTT) and reducing

quality of life (QoL). While medical therapy often suffices, fundo-
plication becomes necessary for therapy-refractory or complica-
ted courses and may significantly improve survival rates. The aim

of this monocentric study is to evaluate the short- and long-term

outcomes of fundoplication in mainly neurologically impaired

children and adolescents with GERD.

Methodik: Children and adolescents who underwent fundoplica-
tion in the pediatric surgery department at the University Hospi-
tal Cologne between 2015 and 2024 are included in this study. De-
mographics (age, sex), diagnosis, date and type of fundoplication,
postoperative complications including re-operation, medications

as well as nutritional status and weight trajectories before and af-
ter surgery are assessed using the hospital electronic medical re-
cord. In a further step, QoL will be assessed via standardized ques-
tionnaires (PedsQL Gastrointestinal Symptoms Module, the Peds-
QL Family Impact Module) and socio-economic status will be re-
corded.

Resultate: 24 children and adolescents (11 females (45.8%); 13 ma-
les (54.2%) are included in the study, of whom 3 (12.5%) (aged 6,
16, and 19 years) are not neurologically impaired. Median age at

surgery is 4.5 years (IQR 3.6; 11.3). Twelve months preoperatively,
median weight is 11.4 kg (IQR 10; 19), median length is 92 cm (IQR
84.5; 117.5), and median BMI is 14.8 (12.5; 15.9)[IB1] . Six months

preoperatively, median weight is 12.5 kg (11.5; 19), median length

95 cm (85; 110), and median BMI 15.9 (15.0; 17.0). Peri-operatively,
median weight is 14.1 kg (11.8; 23), median length 97.5 cm (90; 111),
and median BMI 15.0 (14.3; 16. 0). Six months postoperatively, me-
dian weight is 16.4 kg (12.9; 27.5), median length 97 cm (88.5;

143.5), and median BMI 14.6 (13.3; 17.6). At 12 months postopera-
tively, median weight is 16.5 kg (13.3; 21), median length 100 cm

(94.3; 110), and median BMI 15.7 (12. 9-18.6). Further extracted

variables include diagnosis, date and type of fundoplication, post-
operative complications including re-operation, medications as

well as nutritional status.
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By combining retrospective and prospective data, we aim for a
comprehensive assessment of fundoplication outcomes from both
clinical and patient-centered perspectives. An overall improve-
ment in GERD symptoms, nutritional status, and QoL during the
first postoperative year is expected. Medication use and GERD-
related hospital contacts are expected to decrease. The effect size
in this patient cohort is expected to be significant.
Schlussfolgerungen: If results show that fundoplication leads to
an improvement or even resolution of GERD-related symptoms
and complications including overall survival and QoL, surgical
intervention should be instituted at an earlier time of disease
course. Identification of factors associated with surgical success or
recurrence may lead to an overall improvement of surgical out-
come of these mainly frail patients.
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PI-13 FPIES - Symptomatik durch Aminosaureformulanah-
rung mit Synbiotika - 3 Fallberichte

V. Stark', A. Leuschner’, H.-P. Niedermeier?, H. Engelhardt’

! Kinderkrankenhaus St Marien, Landshut, Deutschland; 2 Praxis fiir
Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Erding, Deutschland

Einleitung: Bei Sduglingen mit Himatochezie ist in bis zu 64% der
Fille eine nahrungsmittelprotein-assoziierte allergische Saug-
lingskolitis (FPIAP) ursdchlich, am haufigsten ausgelost durch
Kuhmilchprotein (1). FPIAP ist mit einer intestinalen Dysbiose
assoziiert (2,3). Therapeutisch stehen bei nicht gestillten Kindern
unterschiedliche extensiv hydrolysierte oder Aminosdureformu-
lanahrungen (A AF) zur Verfiigung, teilweise mit zugesetzten Syn-
biotika (A AF+Synbiotika).
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Methodik: Wir berichten von drei reifgeborenen Sauglingen mit
vermuteter FPIAP, bei denen die Himatochezie unter Aminosau-
reformulanahrung mit Synbiotika aufrechterhalten wurde.

Fall 1: Bei einem fiinf Wochen alten weiblichen formulaernihr-
ten Saugling erfolgte wegen seit einem Tag bestehender Hamato-
chezie eine Nahrungsumstellung auf AAF, worunter sich diese
besserte. Wenige Tage spiter erfolgte zeitgleich mit einer Rotaimp-
fung die Weiterverordnung von A AF+Synbiotika, worauf die Ha-
matochezie zunahm. Sonographisch war intrahepatisches und in-
traportales Gas bei gutem Allgemeinbefinden nachweisbar. In der
weiteren Abklarung ergab sich kein Anhalt fiir andere Ursachen
der Symptomatik. Im Alter von 11 Wochen erfolgte bei anhalten-
der Hamatochezie und Verdacht auf Pra-/Probiotika induzierte
Symptomatik eine Nahrungsumstellung auf AAF, worauf die Be-
schwerden inklusive sonographischer Auffalligkeiten prompt sis-
tierten.

Auf eine Provokation mit AAF+Synbiotika im Alter von 5 Mo-
naten reagierte das Madchen mit Erbrechen und blutig tingierten
Durchfillen im Sinne eines FPIES.

Fall 2: Ein weiblicher voll gestillter Sdugling entwickelte im Al-
ter von einer Woche bei ansonsten uneingeschranktem Allgemein-
befinden intermittierend blutig tingierte Stithle. Im Alter von 6
Monaten erfolgte schliefllich die Nahrungsumstellung auf
AAF+Synbiotika ohne Besserung. Sonographisch war intrahepa-
tisches und intraportales Gas nachweisbar. Nach Nahrungsum-
stellung auf AAF sistierte die Symptomatik nach 4 Tagen. Aufeine
Provokation mit AAF+Synbiotika im Alter von 8 Monaten entwi-
ckelte das Madchen Erbrechen, weswegen die Provokation durch
die Familie abgebrochen wurde.

Fall 3: Ein gesunder mannlicher Saugling entwickelte im Alter

von 4,5 Wochen unter Flaschennahrung eine Himatochezie. Un-
ter dem Verdacht auf Kuhmilchproteinunvertraglichkeit erhielt er
primar A AF+Synbiotika, worunter die Himatochezie kurzfristig
sistierte, aber ab dem Alter von 7 Wochen wieder regelmafiig auf-
trat vergesellschaftet mit Koliken und Weinen bei den Mahlzeiten.
Nach Umstellung der Nahrung auf AAF sistierte die Symptoma-
tik anhaltend.
Resultate: Bei den hier vorgestellten drei Fallberichten mit ver-
muteter FPTAP trat unter einer AAF+Synbiotika Nahrung keine
Besserung auf. Die zur Nahrungsumstellung fithrende Hamato-
chezie persistierte. Unter alleiniger AAF ohne Synbiotika kam es
zu einer kompletten Restitutio. Bei zwei der drei Kinder konnte
eine Provokation durchgefithrt werden, worunter es zu einer deut-
lichen klinischen Verschlechterung unter dem Bild eines FPIES
kam.

Eine Metaanalyse von 2021 zeigte, dass sich durch Synbiotika
das Mikrobiom von Sauglingen mit FPIAP dem gestillter Sduglin-
ge anniherte. Hiermit waren positive gesundheitliche Aspekte wie
weniger Infektionen assoziiert (2).

Moglicherweise kann jedoch der Synbiotika-Anteil in einer

AAF bei manchen Kindern eine FPTAP aufrechterhalten oder gar
verschlechtern.
Schlussfolgerungen: Wenn unter Aminosaureformulanahrung
mit Synbiotika die Symptomatik weiter persistiert, sollten die Syn-
biotika als ursachlich in Erwdgung gezogen werden und eine Er-
nihrung ohne Synbiotika probatorisch erfolgen. Weitere Aufar-
beitung und Studien hierzu sind nétig.
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PI-14 Z6liakie — ein Chamaéleon auch in der Serologie
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Einleitung: Als Screening bei V.a. Zoliakie empfiehlt die Leitlinie
der ESPGHAN von 2020 die Bestimmung der Transglutaminase
IgA (tTG-IgA) Antikorper zusammen mit dem IgA-Spiegel im Se-
rum. Bei unauffilligen Befunden unter glutenhaltiger Normalkost
gilt, dass zum Untersuchungszeitpunkt kein Hinweis auf eine Z6-
liakie besteht. Fiir die Bestimmung der tTG-IgA stehen mehrere
Testverfahren zur Verfiigung. Haufig verwendet werden der
Phadia-Test (P) sowie der Euroimmun-Test (EI).

Methodik: Wir berichten iiber drei Kinder, die aufgrund von er-
hohten tTG-IgA Antikérpern (EI-Test) mit V.a. Zéliakie von nie-
dergelassenen Kinderarzten {iberwiesen wurden. Ein IgA-Mangel
bestand nicht. In einer zweiten Blutentnahme in unserem Labor
erfolgte eine Bestimmung der tTG-IgA Antikorper mit dem Test
von Phadia. Alle drei tTG-IgA Ergebnisse mit dem Phadia-Test
waren unterhalb des cut-offs von 7 U/ml. Bei allen drei Kindern
konnte die Diagnose Zoliakie leitliniengemaf bioptisch bestatigt
werden.

Resultate:
Patient 1 Patient 2 Patient 3
Alter (Jahre) 9 8 5, Trisomie 21
Klinik BS, GOR Miidigkeit, keine
Eisenmangel,
tTG-IgA ElU/ml (<20) 46 31 151
tTG-1gA P U/ml (<7) 6,5 41 18
EMA-IgA (1:<5) negativ negativ negativ
Histologie (Marsh) 3a 3b 2

Schlussfolgerungen: Bei der Interpretation der Befunde der Be-
stimmung der tTG-IgA-Antikorper sollte man die eingesetzte
Testmethode beriicksichtigen. Die Antikorpertiter konnen sich da-
bei deutlich unterscheiden.

In den drei vorgestellten Féllen wire eine Zoliakie zum Unter-
suchungszeitpunkt ausgeschlossen worden, wenn lediglich der
tTG-IgA Test von Phadia vorgelegen hitte. Kindergastroenterolo-
gische Ambulanzen sollten dies beriicksichtigen, wenn sie auf-
grund eines einzigen tTG-IgA-Befundes mit dem Phadia-Test eine
Zoliakie ausschliessen.
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PI-15 Superior vena cava syndrome in two female children
with short bowel syndrom and central venous catheter

J. Felder, E. Alexanidou, K. Schweizer, N. S. Kohler, J. de Laffolie

UKGM Gief3en, Allgemeinpddiatrie und Neonatologie, Giel3en,
Deutschland

Einleitung: Short bowel syndrome (SBS) is the leading cause of
intestinal failure and leads to long term parenteral nutrition (PN),
consequently long term dependency on central venous catheter
(CVC). CVC use is the most important pediatric risk factor for
deep vein thrombosis (DVT). 1 in 5 children with CVC receives
DVT. Superior vena cava syndrome (SVCS) caused by thrombotic
occlusion of the superior vena cava (SVC) is a severe complication
of CVC use and presents with swelling of the face, arms, neck and
upper body and breathing difficulties.

Methodik: We report 2 cases of children with SBS and CVC ex-
perienced SVCS. One 4-year-old female with SBS after Gastroschi-
sis and CVC showed (sub-)acute swelling of the face and neck
caused by total occlusion of the SVC. And another 5-year-old fe-
male with SBS because of intestinal volvulus during infancy and
CVC presented with acute SVCS based on chronic SVC occlusion.
Resultate: The 4-year-old female underwent catheter-based an-
giography with succesfull recanalization and stent implantation,
followed by clincal improvement and therapeutic antikoagulation.
The 5-year-old female already had collateral vessels, interventio-
nal recanalization was no longer a treatment option. Symptoms
improved slowly under therapeutic antikoagulation.
Schlussfolgerungen: Catheter related central vein thrombosis is
common in children with SBS, CVC and dependency on long term
PN. Prevention and treatment of central vein thrombosis are a ma-
jor challenge. Further studies are needed to establish prevention
strategies to reduce central vein thrombosis.
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PI-15 A rare cause of acute respiratory distress syndrome
presenting with biphasic stridor

M. B. Berchtold-Berni', M. Lura?, T. Bildstein', N. Stahr3,
F. Righini-Grunder’

' Kinderspital Zentralschweiz, Pddiatrische Gastroenterologie, Luzern,
Schweiz; ? Kinderspital Zentralschweiz, Pddiatrie, Luzern, Schweiz;
3 Kinderspital Zentralschweiz, Pédiatrische Radiologie, Luzern, Schweiz

Einleitung: Pulmonary manifestations, and in particular airway
manifestations, in pediatric patients with Crohn’s disease are rare.
The diagnosis can be challenging.

Methodik: An 11-year-old boy presented with a 10-day history of
fever, cough, and erythema nodosum on both lower legs. Loose
stools two times per day for three weeks with a weight loss of 1.5kg
were additional clinical findings. Physical examination revealed
the typical erythema nodosum skin lesions and a respiratory dis-
tress syndrome Laboratory examination showed Inflammatory
syndrome. Intravenous antibiotics treatment with amoxicillin/cla-
vulanic acid for initial suspicion of an invasive bacterial infection
was begun without clinical response. Contrary, a deterioration was
observed with progressive respiratory distress syndrome and bi-
phasic stridor on day 4th of hospitalization. Computed tomogra-
phy and tracheo-bronchoscopy showed a picture of severe laryn-
gotracheitis with subglottic fibrinous secretion and mucosal swel-
ling with corresponding subglottic stenosis. In the lower part of
the trachea, massive inflammatory changes with mucosal swelling
and fibrinous endotracheal secretions were detected. The patient
needed an invasive air way management with admission to the
PICU. No pathogen could be detected in the tracheal secretion.
Anti-inflammatory treatment with systemic corticosteroids was
initiated with good response on the respiratory symptoms within
48 hours. Further investigations revealed high stool calprotectin
level of 5041 ug/g stool. A manifestations of chronic inflammato-
ry bowel disease, e.g. Crohn's disease (CD), was suspected. Accor-
dingly, the subsequent gastroduodenoscopy and colonoscopy
showed a picture of short-stretched Crohn's colitis and an involve-
ment of the terminal ileum. Clinical remission of CD was obtai-
ned on induction therapy with systemic corticosteroids 1mg/kg
with tapering down and normalization of calprotectin level was
achieved within 3 months of subcutaneous weekly administrati-
on of Methotrexat. Airway problems did not flare up within fol-
low up of 6 months.

Resultate: This patient was diagnosed with a severe laryngotra-
cheitis as an unusual extraintestinal manifestation of Crohn’s di-
sease.

Schlussfolgerungen: An acute severe laryngotracheitis may be a
life threatening extraintestinal manifestation of CD. Therefore,
Physicians should be alert to unusual extraintestinal manifesta-
tions of inflammatory bowel disease, especially in CD to confirm
the right diagnosis timely.
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PI-16 GrofBer gastraler Trichobezoar bei einem 12-jahrigen
Madchen - ein Fallbericht

C. Nonhoff'?, S. Trenkel', J. Thiele3, P. Degenhardt?, S. Heiman!,

G. Niedobitek?, C. Roses, J. Dabritz'2

' Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Kinder- und Jugendklinik Potsdam,
Potsdam, Deutschland; 2 Fakultédt Medizin, HMU Health and Medical
University Potsdam, Potsdam, Deutschland; 3 Klinik fiir Kinder- und Ju-
gendchirurgie, Kinder- und Jugendklinik Potsdam, Potsdam, Deutschland;
4 Klinik fiir Pathologie, Klinikum Ernst von Bergmann Potsdam, Potsdam,
Deutschland; 5 Zentrum fiir interventionelle und diagnostische Radiologie
und Neuroradiologie, Klinikum Ernst von Bergmann Potsdam, Potsdam,
Deutschland

Einleitung: Trichobezoare sind seltene, meist im Magen lokali-
sierte Haarballen, die tiberwiegend bei Kindern und Jugendlichen

mit Trichotillomanie und Trichophagie auftreten. Typischerweise

werden sie bei Frauen im Alter von 20-30 Jahren beobachtet. In

seltenen Fillen, fast ausschliefilich bei jungen Médchen, besitzt ein

gastrischer Trichobezoar einen langen Fortsatz, der sich durch den

Diinndarm bis zum Zékum erstreckt (Rapunzel-Syndrom). Pa-
thophysiologisch werden die Haare durch Magensaure denaturiert,
oxidieren schwarz und verfilzen mit Nahrungsbestandteilen. Be-
zoare werden anschlieflend bakteriell besiedelt, was zu Halitosis

fithrt. Klinisch bleiben Patienten und Patientinnen oft lange asym-
ptomatisch. Hiufige Symptome sind abdominelle Schmerzen,
Ubelkeit, Erbrechen, frithes Sattigungsgefiithl, Anorexie und Ge-
wichtsverlust. Trotz ihrer Grofe fithren Bezoare selten zu Obst-
ruktionen. Die kdrperliche Untersuchung ist meist unauffallig; ge-
legentlich findet sich eine abdominelle Masse, eine Halitosis oder
eine umschriebene Alopezie. Sonografisch erscheinen sie als int-
raluminale Masse mit hyperechogener Oberfliche und Schall-
schatten.

Methodik: Methodik / Falldarstellung: Eine 12-jihrige Patientin

wurde aufgrund postprandialer Emesis und abdomineller Schmer-
zen seit 4 Tagen stationdr aufgenommen. Das Erbrechen war tiber-
wiegend gallig, fithrte zu reduziertem Appetit bei taglicher Trink-
menge von ca. 1 Liter. Diarrh6 wurde verneint, der Stuhlgang war
zuletzt hart. Es lief§ sich eine derbe nicht verschiebliche Raumfor-
derung im Epigastrium tasten. Trotz mehrfacher Nachfrage ver-
neinte die Patientin eine Trichophagie. Laborchemisch sahen wir
eine chronische Eisenmangelanamie (Hb, Hk, MCV, MCH und

MCHC deutlich vermindert). Die Sonografie zeigte eine echodich-
te Raumforderung im linken Oberbauch bis in den rechten Mittel-
und Unterbauch. In der MRT bestitigte sich eine intraluminale

gastrale Masse.

Resultate: Ergebnisse / Verlauf: In OP-Bereitschaft wurde unter
Intubationsnarkose eine Gastroskopie durchgefiihrt, welche einen

groflen den Magen fast komplett ausfiillenden Bezoar zeigte. Die

Magenschleimhaut war chronisch entziindet, es zeigten sich meh-
rere reaktive hyperplastische Polypen. Per Oberbauch-Laparoto-
mie wurde der Magen chirurgisch erdffnet und der Bezoar (700g)

in toto geborgen. Bereits perioperativ wurde eine intravendse The-
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rapie mit Piperacillin/Tazobactam eingeleitet. Es wurde die Trans-
fusion von 2 Erythrozytenkonzentraten erforderlich. Im weiteren
Verlauf erfolgte bei chronischer Eisenmangelandmie eine intrave-
nose Eisensubstitution. Histologisch konnten hyperplastische Po-
lypen, moglicherweise auf Basis einer atrophischen Gastritis, be-
schrieben werden. Eine Infektion mit Helicobacter pylori bestétig-
te sich. Eine psychiatrische Therapie wurde wahrend des stationa-
ren Aufenthaltes eingeleitet, gestaltete sich jedoch bei Sprachbar-
riere (Muttersprache Bosnisch) und autistischem Kind schwierig.
Eine ambulante Psychotherapie erschien unabdingbar, um die Tri-
chophagie zu beenden und damit ein Rezidiv eines Bezoars vor-
zubeugen.

Schlussfolgerungen: Trichobezoare bei Kindern und Jugendli-
chen bleiben oft lange unerkannt. Die Falldarstellung unterstreicht
die Bedeutung frithzeitiger Bildgebung bei unklaren abdominel-
len Beschwerden. Ein interdisziplinires Vorgehen aus Kinder- und
Jugendmedizin, Kinder- und Jugendchirurgie, - Gastroenterologie
und -Psychiatrie ist entscheidend, um Komplikationen zu vermei-
den, Rezidive zu verhindern und zugrunde liegende Verhaltens-
storungen zu behandeln.
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PI-17 Mehr als EoE: Die Rolle des Ruminationssyndroms bei
therapieresistenter Regurgitation
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Einleitung: Das Ruminationssyndrom (RS) ist eine haufige (glo-
bale Pravalenz 3,1%) aber oft spat erkannte (diagnostische Latenz
2,7-4,9 Jahre) funktionelle gastrointestinale Stérung charakteri-
siert durch anstrengungsloses, meist repetitives Regurgitieren re-
zent eingenommener Nahrung in den Mund.[1-4] Zahlreiche mit
dem RS assoziierte Storungen sind bekannt und publiziert. Eine
Assoziation von eosinophiler Osophagitis (EoE) und RS ist bisher
wenig bekannt. Eine hochgradig vermehrte Pravalenz von EoE
(10%) bei Kindern mit RS wurde 2024 als Abstract vorgestellt. Vor
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allem die Regurgitation als mogliches EoE-Symptom sprach in
dieser Serie eines Referenzzentrums besser auf die RS- als auf die
EoE-Therapie an.[5]

Methodik: Fallbericht mit Auswertung von klinischem Verlauf,
endoskopischen Befunden, histologischen Untersuchungen sowie
klinischer Diagnosekriterien nach Rom-IV.[6]

Resultate: Initial ist der Patient im Alter von etwa 2 Jahren auf-
grund eines Gewichtsperzentilen-Abfalls (von der 70. auf die 10.
Perzentile) sowie Refluxsymptomatik (mehrmals tiglich Aufsto-
en, minimale Mengen Regurgitieren ohne Beeintrachtigung da-
durch) aufgefallen. Es trat keine Dysphagie auf. In der Osophago-
gastroduodenoskopie mit 2 x 3 Osophagusbiopsien zeigte sich das
typische Bild einer EoE mit Langsfurchung, Trachealisierung und
streifige weiflliche Belage sowie 120 eosinophile Granulozyten pro
High Power Field (Abb. 1 und 2).[7]

Therapeutisch wurden {iber die folgenden 3,5 Jahre unter mehr-
fachen endoskopischen Verlaufskontrollen folgende Mafinahmen
durchgefiihrt: Six-Food-Eliminationsdiét, Protonenpumpenhem-
mer (Esomeprazol 2 x 10 mg) sowie topische Budesonid Therapie
(2x 0,5 mg als magistrale orale Suspension) teilweise in Kombina-
tion mit einer Single-Food-Eliminationsdidt (Kuhmilchprotein).

Unter Budesonid konnte eine histologische Remission erzielt
werden. Im Verlauf wurden Dosisreduktionen unter Endoskopie-
kontrollen versucht. Letztlich konnte eine anhaltende Remission
unter Budesonid 2 x 0,5 mg zuletzt als orodispersible Tablette (oft-
label) bei dem nun 5-jahrigen Patienten erreicht werden.

Trotz dokumentierter Remission der EoE beschrieben die Eltern
weiterhin postprandiale Regurgitationen. Es kam mehrmals tag-
lich, 10-15 Minuten nach der Mahlzeit und bis zu einer Stunde
andauernd, zu Regurgitieren, anschlieffend Kauen und wieder
Schlucken der Nahrung. Anhand der typischen Symptomatik
konnte die Diagnose nach padiatrischen Rom-IV Kriterien gestellt
werden (eine manometrische Diagnosesicherung war daher nicht
indiziert).[8]

Eine erste multidisziplindre Therapieeinleitung bei RS erbrach-
te nur eine voriibergehend partielle Besserung. Bei zunehmend
belastender Symptomatik wurde 11/2025 eine intensive stationire
Behandlung begonnen. Das an unserer Kindergastroenterologie/
Neurogastroenterologie etablierte stationare RS-Behandlungspro-
gramm erfolgte durch ein multidisziplindres Team inklusive kin-
dergastroenterologisch erfahrener klinischer Psychologie, Elemen-
tarpadagogik, Physiotherapie sowie padiatrischer Gastroentero-
logie. [9,10] Typische Mafinahmen wie Zwerchfellatmung, Erken-
nen bevorstehender Regurgitation, ,Daraufschlucken®, Ablen-
kung und Nahrungsanpassung sind im Kleinkindesalter beson-
ders herausfordernd. Bisher (12/2025) konnte damit vollstindige
Remission des RS erreicht werden.

Schlussfolgerungen: Eine unerwartet ausgepriagte Assoziation
mit EoE wurde rezent beschrieben.

Wenn bei einem Kind mit EoE zusétzlich typische Symptome
eines RS bestehen (mehrfache postprandiale Regurgitation ohne
Recken/Wiirgen) sollte die EoE-Diagnose nicht zu einer Verzoge-
rung der RS-Diagnosestellung und -Therapie fithren. Spétestens,
wenn nach erfolgreicher EoE-Behandlung unklare Symptome wei-
terbestehen, ist an ein begleitendes RS zu denken.

Regurgitation - im Gegensatz zu Dysphagie und Bolusereignis-
sen — gilt als typisches Symptom von EoE bei jiingeren Kindern.
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Es ergibt sich die Frage, ob in einigen Fillen, ein begleitendes RS
dieser vermeintlichen EoE-Symptomatik zugrunde liegt.

In unserem Fall fithrte erst die spezifische Therapie des RS zu
vollstindiger Besserung der Regurgitation, die durch die alleinige
Therapie der EoE zuvor iiber Jahre hinweg nicht erreicht werden
konnte.
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Einleitung: Patienten mit CED haben ein erhohtes Risiko fiir
Mangelernidhrung. Eine optimale Behandlung beinhaltet die Ver-
hinderung von Nahrstoffmangel und Wachstumsretardierung. Je
nach Aktivitidt der Entziindung und Dauer der Erkrankung vari-
iert die Schwere der Mangelernahrung (1). Bei aktiver Erkrankung
haben die Patienten einen bis zu 20% hoheren Energiebedarf (2).
Der Energieumsatz des Korpers hingt in erster Linie von der
korperlichen Aktivitdt ab. Als Einflussfaktoren spielen Umge-
bungs- und Koérpertemperatur eine Rolle. Wird der Energieum-
satz unter standardisierten Ruhebedingungen (unbekleidet, mor-
gens, niichtern, ruhig und entspannt liegend, bei thermoneutraler
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Umgebungstemperatur) gemessen so spricht man vom Grundum-
satz. Die indirekte Kalorimetrie ist aktuell der Goldstandard als
Messmethode zur Bestimmung des Grundumsatzes des Menschen.
Methodik: Es wird der Energieverbrauch aus O,-Verbrauch und
respiratorischem Quotienten (C0,-Abgabe/O,-Verbrauch) berech-
net. Die Kenngrofle CO, Bildung/ O, Verbrauch ist als metabo-
lisch respiratorischer Quotient (RQ) definiert. Hiermit wird nach
Harrison-Benedikt der Ruheenergieumsatz (REE) berechnet. Die
Messung erfolgte bei stationdren Patienten unter standardisierten
Ruhebedingungen mittels Canopy-Haube {iber jeweils 10 Minu-
ten. Der Patient liegt dabei in Ruhe.

Resultate: In den Jahren 2024 und 2025 haben wir 11 Patienten
(7w, 4m) mit einer CED mit der Kalorimetriemessung untersucht.
Alle Patienten wurden im stationédren Setting unter der Canopy-
haube gemessen. Das Alter lag zwischen 4 und 17 Jahren. Nur ein
Patient war zum Zeitpunkt der Messung in klinischer und labor-
chemischer Remission. Bei 6 Patienten lief} sich ein Ruheenergie-
umsatz iiber 100% des Erwarteten messen.

Folgende Erkrankungen lagen vor: M.Crohn n=>5; C.ulcerosa
n=4; Colitis indeterminata n=1; C.ulcerosa + PSC n=1
Schlussfolgerungen: Die indirekte Kalorimetrie liefert einen in-
dividuell gemessenen Grundbedarf unter Beriicksichtigung von
Alter, Grofle und Gewicht. Dieser dient dann als Grundlage fiir
die Berechnung des taglichen Energiebedarfs in Abhdngigkeit der
vorliegenden Erkrankung und des Aktivitétslevels (nach Goed-
hardt 2001). Die DGE/OGE-Referenzwerte beriicksichtigen bei ih-
ren Berechnungen nicht den Mehrbedarf bei chronischen/akuten
Erkrankungen.

Es bestatigen sich die Thesen eines erhohten Energiebedarfs bei
CED. Die Messungen erheben, neben etablierten Messinstrumen-
ten inklusive Oberamumfang und Tricepsfaltenmessung, einen
Ausgangswert, welcher uns zur Evaluation der Erndhrungssitua-
tion dient und eine Uberwachung der Erndhrungstherapie im Ver-
lauf erlaubt.

Aktuell steht die Messmethode fiir Kinder ab 10kg zur Verfii-
gung, die technischen Voraussetzungen mit kleineren Atemvolu-
mina zu arbeiten sind in der Entwicklung. Auch die Umsetzung
dieser Messmethode bei einem Kind unter 6 Jahren hat sich wegen
mangelnder Akzeptanz als herausfordernd erwiesen.

Da die Kinder immer hdufiger in jiingeren Jahren eine CED ma-
nifestieren und die Prognose bei jiingeren Kindern als deutlich
schlechter beschrieben wird, ist es umso wichtiger ein méglichst
individuelles und optimales Erndhrungsmanagement zu etablie-
ren. Die indirekte Kalorimetrie ist unkompliziert anwendbar und
wiederholbar.
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Einleitung: Diese explorative Studie hat das Ziel den Transitions-
prozess von Patienten mit Chronisch Entziindlichen Darmerkran-
kungen (CED) zu evaluieren und optimieren. So soll insbesonde-
re untersucht werden, welchen Einfluss eine bevorstehende oder
bereits erfolgte Transition im Vergleich zu einem Transfer auf die
gesundheitsbezogene Lebensqualitit, die Krankheitsaktivitdt und
die psychische Gesundheit der Patienten hat.

Die Transition beschreibt den geplanten Ubergang von der pi-
diatrischen hin zur erwachsenenmedizinischen Versorgung. Sie
beriicksichtigt medizinische, soziale und psychosoziale Faktoren
und umfasst im klinischen Kontext eine gemeinsame Sprechstun-
de mit Patient, Padiatern und Erwachsenenmedizinern. Im Ge-
gensatz dazu erfolgt der Transfer als direkter, unstrukturierter
Wechsel.

CED treten hdufig bereits vor dem 18. Lebensjahr auf und be-
eintrachtigen den Alltag Betroffener stark durch korperliche so-
wie psychosoziale Belastungen. Gerade bei dieser vulnerablen
Gruppe ist die Transition entscheidend.

Trotz hoher Relevanz liegen bisher nur wenige Daten zu wich-

tigen Einflussfaktoren und Hindernissen des Transitionsprozes-
ses vor. Es besteht eine Forschungsliicke in Bezug auf die Auswir-
kungen der Transition auf Lebensqualitit und Krankheitsverlauf
der Betroffenen, welche diese Studie schliefen soll.
Methodik: Es handelt sich um eine multizentrische, prospektive,
nicht-randomisierte und explorative Studie mit Patienten zwi-
schen 15 und 21 Jahren mit gesicherter CED-Diagnose. Die Inter-
ventionsgruppe umfasst etwa 50 Patienten vor und 50 Patienten
nach der Transition, die Kontrollgruppe 50 Patienten, die einen
Transfer durchlaufen haben.

Zur Datenerhebung erhalten Studienteilnehmende standardi-
sierte und validierte Fragebogen zur Selbstbeurteilung, darunter
die ,,Hospital-Anxiety-and-Depression-Scale” (HADS) und das

»Inflammatory-Bowel-Disease-Questionnaire” zur Erfassung der
krankheitsspezifischen Lebensqualitit. Zusétzlich werden transi-
tionsspezifische Daten mittels des ,Transition-readiness-asses-
ment-questionaire” und des ,,On-your-own-feet-Fragebogen® zur
Zufriedenheit mit der bereits erfolgten Transition analysiert. Die
aktuelle Krankheitsaktivitat wird mittels Harvey-Bradshaw-Index
bei Morbus Crohn und partiellem MAYO-Score bei Colitis ulce-
rosa erhoben. Alle eingehenden Daten werden pseudonymisiert
und mittels statistisch tiblicher Methoden ausgewertet. Bei kli-
nisch auffilligen Ergebnissen des HADS-Fragebogens werden be-
troffene Personen aktiv kontaktiert und es wird sofortige psycho-
logische Unterstiitzung angeboten.

Resultate: Die Studie befindet sich aktuell in der Rekrutierungs-
und Datenerhebungsphase, weshalb bisher keine Ergebnisse vor-
liegen.

Schlussfolgerungen: Es wird angenommen, dass eine struktu-
rierte Transition im Vergleich zu einem Transfer zu einer geringe-
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ren Krankheitsaktivitit sowie einer hoheren Lebensqualitit und
psychischen Gesundheit fithrt. Mit den Ergebnissen soll der Tran-
sitionsprozess inklusive der psychologischen Begleitung und der
Interaktion von Pddiatrie und Erwachsenenmedizin evaluiert und
optimiert werden. Die Studie wird einen relevanten Beitrag zur
Forschung im Bereich der Transition und deren Auswirkungen
leisten.
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Einleitung: Eine Enterokolitis bei Kindern und Jugendlichen mit
akutem Beginn und Fieber ist in der Regel auf eine infektiose Ur-
sache zuriickzufithren und selbstlimitierend. Verlauft die Symp-
tomatik jedoch protrahiert mit anhaltender Diarrhoe, Abgeschla-
genheit, extraintestinalen Beschwerden wie Arthralgien oder
Hautmanifestation (Erythema nodosum) und einer explizit sono-
graphisch nachgewiesenen Ileitis terminalis muss differentialdia-
gnostisch auch an eine chronisch entziindliche Darmerkrankung
wie Morbus Crohn gedacht werden. Infektionen mit Yersinien
kommen allerdings in Deutschland auch immer wieder vor. Laut
Robert-Koch-Institut wurden in Deutschland seit 2012 ca. 2500—
2800 Erkrankungen jahrlich gemeldet (ca. 3 Erkrankungen /
100.000 Einwohner), Kinder < 5 Jahren sind dabei am haufigsten
betroffen.

Methodik: Wir berichten von einem 9jédhrigen Jungen, der mit seit
ca. 2 Wochen anhaltendem Durchfall und initial hohem Fieber
und aktuell rotlichen schmerzhaften ,,Beulen“an den Unterschen-
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keln stationdr eingewiesen wurde. In der Familie waren keine an-
deren Mitglieder erkrankt. Wir fithrten zunachst eine symptoma-
tische Rehydratations- sowie eine Probiotika-Therapie durch. Die
Entziindungsparameter waren deutlich erhéht (CRP 168 mg/l,
Leukozyten 24 Gpt/l, fikales Calprotectin 733 mg/kg). Die in der
Mikrobiologie untersuchte Stuhlprobe zeigte keine pathogenen
Erreger. Bei anhaltender Symptomatik wurden wiederholt Stuhl-
proben ins Labor geschickt. Er fieberte weiter, das Erythema no-
dosum war riicklaufig, die Abgeschlagenheit war weiterhin ausge-
prégt. Sonographisch zeigte sich eine deutliche Ileitis terminalis
mit 4,5 mm Wanddicke sowie umgebender Lymphadenitis mesen-
terialis bis 28 x 10 mm Grof3e.

Resultate: In der 2. Stuhlprobe gelang dann der Nachweis von
Yersinia enterocolitica mit Sensibilitat fiir Trimethoprim/Sulfo-
methoxazol, Ciprofloxacin sowie 3. Generations-Cephalosporine.
Als zusitzliche Bestatigung der Diagnose sahen wir einen hohen
Yersinien-IgA-Titer (> 100 U/1). Wir starteten eine intravendse an-
tibiotische Therapie mit Ceftriaxon, wonach der Patient am Fol-
getag fieberfrei war. Die Therapie wurde fiir 3 Tage fortgefiihrt
und der Patient mit einer 14tagigen Therapie mit Trimethoprim/
Sulfomethoxazol in deutlich gebessertem Zustand entlassen. Eine
Nachsorge wurde vereinbart mit Abdomensonographie- und Se-
rologie-Kontrolle nach 8 Wochen, welche unauftillige Befunde er-
brachte. Der Patient war vollstindig genesen, auch die extraintes-
tinalen Symptome waren verschwunden. Das Gesundheitsamt
wurde informiert, als Infektionsquelle stellte sich ein Mett-Brot-
chen heraus, welches er ca. 3 Wochen zuvor verzehrt hatte.
Schlussfolgerungen: Eine Ileitis terminalis kann akut im Rah-
men einer Infektion auftreten als auch bei chronischem Verlauf
Ausdruck einer chronisch entziindlichen Darmerkrankung sein.
Eine griindliche diagnostische Aufarbeitung ist erforderlich, ins-
besondere ist es wichtig mindestens 3 Stuhlproben an aufeinan-
derfolgenden Tagen auf pathogene Erreger testen zu lassen, um
die Treffsicherheit fiir einen Erregernachweis zu erhéhen. Auch
eine Nachsorge zur abschlieflenden Beurteilung ist zu empfehlen.
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Einleitung: Wir berichten iiber eine 13-jahrige Patientin mit Mor-
bus Crohn und ausgeprigter Krankheitsaktivitit (PCDAI 60, Pa-
ris-Klassifikation A1, L3+4, B2, G1). Die erstmalige Vorstellung in
unserer Klinik erfolgte aufgrund multipler Sinterungsfrakturen
der Wirbelsdule (BWK 5-LWK 5) nach langjihrigem, hochdosier-
tem steroidabhidngigem Verlauf.

Bei Aufnahme présentierte sie sich in deutlich reduziertem All-

gemeinzustand bei hoher Krankheitsaktivitit, mit ausgepragter
Kachexie, fehlenden pubertiren Entwicklungszeichen und einer
schmerzbedingten Immobilisation. Ursache der Frakturen war
eine ausgepragte Osteoporose, welche im Verlauf eine Bisphospho-
nattherapie und eine langjdhrige Korsettversorgung nach sich zog.
Methodik: Wir berichten tiber eine Patientin mit Osteoporose bei
Morbus Crohn.
Resultate: Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen (CED) im
Kindesalter sind mit einem erh6hten Risiko fiir eine reduzierte Kno-
chenmineraldichte assoziiert. Zu den multifaktoriellen Ursachen
zéhlen chronische Entziindungen mit Zytokinfreisetzung, Malnu-
trition, Vitamin-D- und Calciummangel sowie Steroidtherapie.

Empfohlen werden regelméflige Kontrollen von Wachstum-, Pu-
bertitsentwicklung und Knochenstoffwechselparametern. Auffil-
lige Befunde wie eine Korpergrofie < -2 SD, reduzierte Wachs-
tumsgeschwindigkeit oder eine fehlende Pubertitsentwicklung
sollten zu weiterfithrender Diagnostik fithren. Die DXA-Messung
stellt den Goldstandard zur Beurteilung der Knochenmineraldich-
te dar und wird insbesondere bei Hochrisikopatienten mit hoher
Krankheitsaktivitit, anhaltender Malnutrition, Amenorrhoe, ver-
zogerter Pubertit oder Steroidabhingigkeit empfohlen. Bei kli-
nisch relevanter Verminderung der Knochenmineraldichte stehen
Optimierung der Grunderkrankung, erndhrungstherapeutische
Mafinahmen und eine addquate Vitamin-D- und Calciumversor-
gung im Vordergrund. Bei reduzierter Knochendichte und Frak-
turen der Wirbelkorper oder der langen Rohrenknochen kann
eine intravendse Bisphosphonattherapie erwogen werden.
Schlussfolgerungen: Der Fall unterstreicht die Relevanz regel-
méfliger Kontrollen von Wachstum, Pubertitsentwicklung und
Knochenstoffwechsel bei Kindern mit chronisch-entziindlichen
Darmerkrankungen. Zudem zeigt er die Bedeutung eines frithzei-
tigen Screenings auf Osteoporose bei schweren Krankheitsverldu-
fen mit Untergewicht und Wachstumsstorung. Dariiber hinaus
wird die Notwendigkeit eines zuriickhaltenden und bewussten
Einsatzes von Steroiden deutlich, um das therapiebedingte Risiko
fiir schwerwiegende Knochenkomplikationen zu minimieren.
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Kindern und Jugendlichen - eine monozentrische Analyse
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Einleitung: Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen (CED)
wie Morbus Crohn und Colitis ulcerosa stellen im Kindes- und
Jugendalter eine besondere therapeutische Herausforderung dar,
insbesondere wenn ein primires oder sekundéres Therapieversa-
gen gegeniiber Anti-TNF-a-Antikorpern auftritt. Fiir diese Pati-
entinnen und Patienten stehen inzwischen mehrere alternative, je-
doch nur eingeschrinkt zugelassene, Biologika und zielgerichtete
Therapien zur Verfiigung, darunter Vedolizumab, Ustekinumab,
Risankizumab sowie JAK-Inhibitoren. Die Evidenzlage im pédia-
trischen Bereich ist jedoch weiterhin limitiert, insbesondere hin-
sichtlich Therapieansprechen und klinischem Verlauf unter Real-
World-Bedingungen. Ziel dieser Arbeit ist es, die bisherigen Be-
handlungsergebnisse dieser alternativen Therapien in einer padi-
atrischen Kohorte systematisch zu evaluieren.

Methodik: In diese retrospektive monozentrische Analyse wur-
den 26 padiatrische Patientinnen und Patienten mit diagnostizier-
tem Morbus Crohn (n=11) oder Colitis ulcerosa (n=15) einge-
schlossen, die in unserer kindergastroenterologischen Abteilung
ein dokumentiertes Therapieversagen oder unerwiinschte Neben-
wirkungen gegentiiber Infliximab oder Adalimumab aufwiesen
und eine Behandlung mit Vedolizumab (n=15), Ustekinumab
(n=10), Risankizumab (n=>5) oder einem JAK-Inhibitor (n=4) er-
hielten. Die Datenerhebung umfasst demografische Basisdaten,
Krankheitscharakteristika, Vorbehandlungen sowie Angaben
zum Verlauf unter alternativer Therapie. Als primare Verlaufspa-
rameter wurden der fikale Calprotectinwert sowie bei Colitis ul-
cerosa zusitzlich der PUCAI-Score herangezogen. Die Auswer-
tung erfolgt laufend; zum Zeitpunkt der Erstellung dieses Abs-
tracts sind die Daten vollstindig erhoben, die statistische Analyse
jedoch noch nicht final abgeschlossen.

Resultate: Vorldufige Beobachtungen zeigen eine heterogene, aber
insgesamt vielversprechende klinische Entwicklung unter den un-
tersuchten Zweitlinientherapien. Erste Trends deuten darauf hin,
dass insbesondere Ustekinumab und Risankizumab bei einem re-
levanten Anteil der Morbus-Crohn-Patientinnen und -Patienten
zu einer deutlichen Reduktion der Calprotectinwerte fithren. Bei
Patientinnen und Patienten mit Colitis ulcerosa zeigen sich unter
Vedolizumab teilweise ausgepréagte Verbesserungen des PUCAI-
Scores. Der Einsatz von JAK-Inhibitoren erscheint in Einzelfillen
ebenfalls vielversprechend, insbesondere bei schwerem, refrakta-
rem Verlauf. Aufgrund der noch laufenden Analysen sind diese
Ergebnisse als deskriptiv zu interpretieren.

Schlussfolgerungen: Die Daten deuten darauf hin, dass alterna-
tive Biologika und JAK-Inhibitoren nach Therapieversagen gegen-
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tiber Anti-TNF-a-Antikérpern wirksame Behandlungsoptionen
fiir Kinder und Jugendliche mit Morbus Crohn oder Colitis ulce-
rosa darstellen konnen. Unterschiede im Therapieansprechen zwi-
schen den Medikamentengruppen werden derzeit weiter statis-
tisch ausgewertet und konnten zukiinftig zu einer differenzierte-
ren Therapieentscheidung beitragen. Die Ergebnisse unterstrei-
chen die Bedeutung von Real-World-Daten im pédiatrischen Be-
reich, um evidenzbasierte Behandlungspfade fiir komplexe CED-
Verldufe zu erweitern. Die finalen Resultate der vollstindigen Ana-
lyse werden weitere Einblicke in Wirksamkeit und Verlaufskont-
rolle bieten.

Poster Hepatologie
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Einleitung: Kongenitale portosystemische Shunts (CPSS) sind sel-
tene Fehlbildungen viszeraler Gefifle, die zu einem verminderten
oder fehlenden intrahepatischen Portalvenenfluss fithren. Thera-
peutisch hat sich der Fokus in den letzten Jahren von der Leber-
transplantation hin zu interventionellen oder chirurgischen Ver-
schlussverfahren mit exzellenten Ergebnissen verlagert. Die Her-
ausforderung, die portalvendse Druckreaktion auf einen Shunt-
verschluss zuverldssig vorherzusagen, kombiniert mit einer erheb-
lichen interindividuellen Variabilitit der Shuntanatomie, hat je-
doch den strukturierten Ubergang vom offenen hin zum minimal-
invasiven chirurgischen Shuntverschluss lange erschwert. In die-
ser Arbeit beschreiben wir eine modifizierte Klassifikation von
CPSS in einer grof3en padiatrischen Kohorte, die uns einen syste-
matischen Wechsel von der Laparotomie zur minimal-invasiven
Shuntversorgung erméglicht hat.

Methodik: Retrospektive Single-Center-Analyse von 51 Kindern
mit CPSS, die zwischen 2014 und 2025 in unserem Zentrum eva-
luiert wurden.

Resultate: Bis Juli 2025 wurden insgesamt 51 Kinder in unserem
Zentrum vorgestellt. Vierundvierzig Kinder hatten einen extrahe-
patischen portosystemischen Shunt (EPSS) (86,27%), unterteilt in
zentrale Shunts (A1) (n = 34; 66,67%) und periphere Shunts (A2)
(n =105 19,6%). Sieben Kinder wiesen einen intrahepatischen por-
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tosystemischen Shunt (IPSS) auf (13,73%), aufgeteilt in einen per-
sistierenden Ductus venosus (B1) (n = 2; 3,92%) und singuldre in-
trahepatische Shunts (B2) (n = 5; 9,8%). Von allen 51 Patientinnen
erhielten ein Kind eine Lebertransplantation (1,96%), fiinf wurden
ohne Intervention zur externen Verlaufskontrolle iiberwiesen
(9,8%) und vier befinden sich aktuell in Evaluation (7,84%). Inter-
ventionelle Behandlungen wurden in vier Féllen durchgefiihrt
(7,84%). Der traditionelle chirurgische Shuntverschluss per Lapa-
rotomie erfolgte bei 28 Patientinnen (54,9%) mit giinstigen Ergeb-
nissen. Seit 2024 wurden zusitzlich neun weitere Fille unter-
schiedlicher EPSS-Varianten laparoskopisch versorgt (17,65%),
ebenfalls mit exzellenten Ergebnissen.

Schlussfolgerungen: Mit zunehmendem Verstindnis und detail-
lierter Beschreibung der CPSS zeigt sich, dass sofern indiziert die
meisten, wenn nicht alle Typen kongenitaler portosystemischer
Shunts fiir einen minimal-invasiven Verschluss geeignet sind.

PlI-2 Zentralisierung der hepatobilidren Kinderchirurgie in
Deutschland - zwischen Anspruch und Wirklichkeit

L. Wennemann'?, J. Blaser?, E.-D. Pfister, N. Junge*, U. Baumann?,

J. Weidner', S. Langreen', J. Dingemann', N. Schukfeh'

' Medizinische Hochschule Hannover, Klinik fiir Kinder- und Jugendchirur-
gie, Hannover, Deutschland; 2 Washington University School of Medicine
in St. Louis, Division of Pediatric Surgery, Department of Surgery, St. Louis,
USA; 3 Techniker Krankenkasse, Landesvertretung Niedersachsen,
Hannover, Deutschland; * Medizinische Hochschule Hannover, Klinik fiir
Pddiatrische Nieren-, Leber- und Stoffwechselerkrankungen, Hannover,
Deutschland

Einleitung: Die Gallengangatresie (GGA) und Choledochuszys-
te sind seltene, hepatobilidre Erkrankungen des Neugeborenen-
alters."? Bei der GGA kommt es zu einer obstruktiven Cholan-
giopathie, die unbehandelt rasch zu einem Leberversagen mit der
Notwendigkeit einer Lebertransplantation fiihrt.? Erfahrungen
aus européischen Landern wie Finnland oder Grof3britannien ha-
ben gezeigt, dass eine Zentralisierung von Patienten mit GGA das
transplantatfreie Uberleben verbessert.*” Basierend auf einem
Empfehlungspapier der Deutschen Gesellschaft fiir Kinderchir-
urgie (DGKCH), der Deutschen Gesellschaft fiir Kinder- und Ju-
gendmedizin (DGK]J) sowie der Gesellschaft fiir Padiatrische
Gastroenterologie und Erndhrung (GPGE) wurden im Juni 2021
funf spezialisierte Zentren fiir die Behandlung der GGA in
Deutschland benannt.® Ziel unserer Studie war die Erfassung der
Versorgungslage von Kindern mit GGA und Choledochuszyste
nach Herausgabe der Zentralisierungsempfehlung in Deutsch-
land.

Methodik: Nach Erhalt des Ethikvotums erfolgte die Auswertung
pseudonymisierter Daten des Verbandes der Ersatzkassen (VDEK),
die mit ca. 30 Millionen Versicherten ca. 35 % der deutschen Be-
volkerung abbilden. Studienzeitraum war 07/2021-11/2025. Es
wurden Versicherte mit den ICD-10-Codes Q44.2 (Gallenganga-
tresie) und Q44.4 (Choledochuszyste) in Kombination mit entspre-
chenden OPS-Codes (Kasai-Portoenterostomie bzw. Choledo-
chuszystenresektion mit biliodigestiver Anastomose) sowie padi-
atrische Lebertransplantationen eingeschlossen. Dabei wurden In-
zidenzen und Fallzahlen je behandelnder Klinik erfasst.
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Resultate: Insgesamt wurden 63 Kinder mit GGA und 28 mit
Choledochuszyste identifiziert, die im Beobachtungszeitraum ope-
riert wurden. Ubertragen auf die Gesamtbevélkerung impliziert
dies eine etwa dreifach hohere Fallzahl. Die geschitzten Inziden-
zen lagen damit fiir die GGA bei 1:20.000 Lebendgeburten und
fiir die Choledochuszyste bei 1:45.000 Lebendgeburten. Die ope-
rative Versorgung der GGA verteilte sich auf 9 Kliniken und die
der Choledochuszyste auf 10 Kliniken deutschlandweit (Abb. 1).
Von insgesamt 66 erfassten padiatrischen Lebertransplantationen
(0-6 Jahre) wurden 31 (47 %) im ersten Lebensjahr durchgefiihrt.
Schlussfolgerungen: Die Versorgung von Kindern mit GGA und
Choledochuszyste in Deutschland ist auch nach der Empfehlung
zur Zentralisierung auf die doppelte Anzahl der empfohlenen Zen-
tren verteilt. Mit dem Empfehlungspapier, fiinf spezialisierte
GGA-Zentren in Deutschland einzufithren, wurde ein wesentli-
cher Schritt zur Zentralisierung eingeleitet, der vier Jahre spéiter
noch nicht umgesetzt ist. Insbesondere Kasai-Portoenterostomien
und Lebertransplantationen im ersten Lebensjahr erfordern eine
besonders hohe technische und medizinische Expertise. Eine kon-
sequente Zentralisierung ist notwendig, um die Versorgungser-
gebnisse an internationale Standards anzugleichen und damit das
Uberleben mit eigener Leber zu verbessern.5” Dazu sollten Kinder
mit seltenen hepatobilidren Erkrankungen wie GGA oder Chole-
dochuszyste primdr in spezialisierten Zentren mit hepatobilidrer
Kinderchirurgie und padiatrischer Lebertransplantation behan-
delt werden.
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PlI-3 Manifestation, Verlauf und Prognose des Alpha-1-
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Einleitung: Alpha-1-Antitrypsin-Mangel (AATM) entsteht durch

autosomal-rezessiv und kodominant vererbte Varianten im SER-
PINAI-Gen, die die intrahepatische Produktion oder Sekretion

des Alpha-1-Antitrypsins (AAT) beeintrachtigen. Dies kann zu ei-
ner Retention von AAT in der Leber und damit einhergehender
Hepatozytenschadigung fithren, wihrend das Fehlen des AATs

als wichtiger Proteinase-Inhibitor Homozygoten mit schwerem

Mangel fiir ein friih einsetzendes Lungenemphysem préadisponiert.
Die homozygote pathogene Pi*ZZ-Variante ist die haufigste Ursa-
che fiir einen schweren AATM. Sie manifestiert sich bei 2-10% der
Tréger als neonatale Cholestase und bei 20- 35 % der Erwachsenen

als signifikante Leberfibrose. Studien zeigten eine ausgepragte Va-
riabilitat der klinischen Auspragung bei Homozygoten (Pi*ZZ).
Bemerkenswerterweise erholen sich iiber 90% dieser Pi*ZZ-Kin-
der unter rein supportiver Therapie und zeigen lediglich asymp-
tomatisch gering erhohte Transamiansen, keine Lebersyntheseein-
schrankungen oder leberassoziierte Symptome. Die Griinde fiir
die ausgeprégte Variabilitdt sind unbekannt, der Phanotyp sowie

der Verlauf konnen selbst bei Geschwistern mit demselben Geno-
typ unterschiedlich sein. Weniger als 10% entwickelt rasch pro-
gredient eine bilidre Leberzirrhose mit fulminantem Verlauf und

benotigt meist noch im ersten Lebensjahr eine Lebertransplanta-
tion. Bislang gibt es keine zugelassene medikamentose Therapie

im Kindesalter, die Lebertransplantation stellt aktuell den einzi-
gen kurativen Ansatz dar.

Methodik: Wir haben im Rahmen einer retrospektiven Studie den

Verlauf aller seit 1999 in unserer padiatrischen, hepatologischen

Ambulanz betreuten Patient*innen mit genetisch gesichertem

AATM ausgewertet. Wir analysierten anamnestische, klinische

und laborchemische Parameter sowie Histologie und Lebertrans-
plantation (LTx), einer prospektiven Studie untersuchen wir zu-
dem nicht-invasive Laborindices zur Abschitzung der Entwick-
lung von Leberfibrose/-zirrhose, darunter Fibroscan, der Aspar-
tate Aminotransferase to Platelet Ratio Index (APRI) und FIB-4
Score. Zusitzlich wird der Einfluss der Erkrankung auf die Le-
bensqualitat mittels PedsQL® Fragebogen ermittelt. Auflerdem
stellen wir induzierte pluripotente Stammzellen (iPSC) unserer
AATM Patient*innen her. Damit konnen zukiinftig in vitro Mo-
delle im Sinne eines Leberorganoids erzeugt und weitere funktio-
nelle Untersuchungen durchgefiihrt werden.
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Resultate: In der retrospektiven Kohorte werteten wir die klini-
schen und paraklinischen Daten von 115 Patient*innen mit AATM
aus. Der Grofiteil unserer Patient*innen (>95%) trigt die homozy-
gote Pi*ZZ Variante, bei 9 Patient*innen liegt ein Pi*SZ vor. Trotz
identischer genetischer Varianten (Pi*ZZ) erleben wir heterogene
klinische Verldufe bei unseren Patient*innen. Insgesamt 9
Patient*innen wurden im Verlauflebertransplantiert, 3 verstarben
auf der Warteliste, 4 stehen aktuell auf der Warteliste zur LTx. Au-
Berdem lagen bei 7 Patient*innen weitere, insbesondere cardiale,
Fehlbildungen vor. In einer Subgruppe von 30 Patient*innen ana-
lysieren wir neben den klinischen Parametern prospektiv Daten
zur Lebensqualitdt, Fibroscan, APRI und FIB-4 Score. Gemein-
sam mit der Klinik fiir Humangenetik erfolgt eine Whole Geno-
me Sequenzierung (WGS) mit der Frage nach additiven geneti-
schen Varianten die den klinischen Verlauf modifizieren. Zudem
ist eine Plattform mit patienten-spezifischen induzierten pluripo-
tenten Stammzellen (iPS-Organoide) im Aufbau, um funktionel-
le Untersuchungen zur Assoziation des AATM mit Defiziten im
hepatobilidren Transport zu ermoglichen.

Schlussfolgerungen: Durch die Kombination von klinischen, la-
borchemischen Daten und non-invasiven Messungen versuchen
wir die Heterogenitat der klinischen Verldufe unserer Pi*ZZ
Patient*innen besser zu verstehen und Risikofaktoren fiir schwe-
re Krankheitsverldufe auszumachen. Durch eine moglichst frithe
Identifikation eines schweren Verlaufs liefSe sich eine gezielte The-
rapie fiir diese Patient*innen etablieren, wihrend fiir Kinder mit
mildem Verlauf eine Uberversorgung vermieden werden konnte.
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Einleitung: Odevixibat ist ein selektiver Inhibitor des ilealen Gal-
lensduretransporters (IBAT) und hat in den PEDFIC-Studien eine
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nachgewiesene Wirksamkeit bei der Behandlung der progressiven
familidren intrahepatischen Cholestase (PFIC) gezeigt. Bisher liegt
jedoch keine systematische, multizentrische Auswertung von im
deutschen Versorgungsalltag erhobenen Daten zur Odevixibat-
Therapie bei PFIC-Patienten vor.

Methodik: Es wird eine multizentrische, retrospektive Register-
studie in deutschen péadiatrischen Leberzentren durchgefiihrt.
Einschlusskriterien sind eine genetisch gesicherte PFIC (alle Sub-
typen einschliellich episodischer Verldufe), ein Therapiebeginn
mit Odevixibat vor dem 18. Lebensjahr sowie verfiigbare Verlaufs-
daten zu Serum-Gallensduren (sBA) und Pruritus. Die Datener-
hebung erfolgt {iber standardisierte elektronische Case Report
Forms (eCRFs) in REDCap. Erfasste Basis- und Verlaufsparame-
ter (initial nach 3 Monaten, dann alle 6-12 Monate) umfassen de-
mographische Daten, Genotyp, anthropometrische Messwerte,
Laborwerte (sBA, Bilirubin, Leberenzyme, Vitaminspiegel) und
bildgebende Befunde. Dariiber hinaus werden Pruritus-bezogene
Parameter (Juckreizintensitdt semiquantitativ nach ItchRo Score,
Schlafstorungen, Kratzldsionen), der Verlauf der Odevixibat-Do-
sierung, die Begleitmedikation sowie das Auftreten von Neben-
wirkungen (AEs/SAEs) dokumentiert.

Resultate: Als primére Endpunkte werden der Anteil der sBA-Re-
sponder (definiert als >70%ige Abnahme der Serum-Gallensauren
vom Ausgangswert oder ein absoluter Wert <70 pmol/L) und der
Anteil der Pruritus-Responder (definiert als Reduktion des Pruri-
tus-Scores um >1 Punkt auf der VAS nach 3, 6 bzw. 12 Monaten
Therapie) analysiert. Zu den sekundéren Endpunkten zéhlen das
transplantatfreie Uberleben, das ereignisfreie Uberleben (Varizen-
blutung, Aszites, HCC, Anlage Gallediversion), Parameter des Ge-
deihens (anthropometrische Z-Scores), Leberfunktionsparameter,
erforderliche Dosis-Eskalationen von Odevixibat sowie das Auf-
treten therapieassoziierter Ereignisse (z.B. gastrointestinale Sym-
ptome, Transaminasenerhdhungen).

Schlussfolgerungen: Die geplante Registerstudie adressiert zen-
trale Fragestellungen zur Wirksamkeit, Sicherheit und optimalen
Dosierung von Odevixibat im deutschen Versorgungsalltag. Sie
wird die Identifikation pradiktiver Faktoren fiir das Therapiean-
sprechen ermdglichen, Hinweise zur Standardisierung der Be-
handlung liefern und der Qualitétssicherung in der Versorgung
von PFIC-Patientinnen und Patienten dienen. Der Studienstart ist
fiir Juli 2026 vorgesehen; der Datenbankschluss mit anschlief3en-
der Auswertung ist fiir Dezember 2026 geplant.

PlI-5 Konjugierte Hyperbilirubindmie im friihen Saugling-
salter: Neubewertung diagnostischer Grenzwerte - eine
retrospektive Analyse

D. Pfurtscheller!, C. Ganzer', M. Winkler', E. Suppan’, B. Kohlmaier?

' Medizinische Universitdt Graz, Klinische Abteilung fiir Neonatologie,
Graz, Osterreich; 2 Medizinische Universitéit Graz, Klinische Abteilung fiir
Allgemeinpdidiatrie, Graz, Osterreich

Einleitung: Konjugierte Hyperbilirubindmie im frithen Sdugling-
salter ist ein entscheidender Hinweis auf hepatobilidre Funktions-
storungen.! Eine rasche und prizise Identifikation ist essenziell
fiir die Diagnose cholestatischer Lebererkrankungen (CLE), ins-
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besondere der bilidren Atresie.? Aktuelle Leitlinien definieren ei-
nen konjugierten Bilirubinwert (KB) > 1 mg/dL als abnormal - un-
abhéngig vom Gesamtbilirubin (TB)."? Ziel dieser Studie war zu
untersuchen, ob die Kombination aus absoluten und relativen KB-
Grenzwerten die diagnostische Genauigkeit fiir CE verbessert.
Methodik: Wir analysierten retrospektiv alle Sauglinge im Alter
von < 6 Monaten mit KB > 1 mg/dL, die zwischen Januar 2004 und
Februar 2025 an der Universitétsklinik fiir Kinder- und Jugend-
heilkunde der Medizinischen Universitidt Graz aufgenommen
wurden. In diesem Zeitraum wurden im Einzugsgebiet unseres
Krankenhauses 116.104 Kinder geboren; bei 3.119 erfolgte eine Bi-
lirubinfraktionierung, und 257 Sauglinge (0,2 % aller Geburten)
wiesen einen KB > 1 mg/dL auf und wurden in die Analyse einge-
schlossen. Klinische und biochemische Daten wurden erhoben.
Die diagnostische Leistungsfahigkeit des absoluten (KB > 1 mg/
dL) und relativen (KB > 20 % des TB) Grenzwerts - einzeln und
in Kombination - wurde mittels ROC-Analyse fiir den Nachweis
von CLE bewertet.
Resultate: Unter den 257 Sduglingen wurden 47 (18 %) mit CLE
diagnostiziert. Das mediane Vorstellungsalter war bei CLE signi-
fikant niedriger (8 Tage) als bei Sduglingen ohne CLE (31 Tage; p
<0,01). Das kombinierte Kriterium (KB = 1 mg/dL und/oder > 20
% des TB) erreichte eine Sensitivitdt von 100 % und eine Spezifitit
von 61,2 % (AUC = 0,82) und tibertraf damit die einzelnen Grenz-
werte. Durch Anwendung des kombinierten Cut-offs wurde die
»=Number Needed to Screen“ (NNS) von 5,4 auf 2,7 reduziert — na-
hezu eine Verdopplung der diagnostischen Effizienz.
Schlussfolgerungen: Die Anwendung sowohl des absoluten (> 1
mg/dL) als auch des relativen (= 20 % des Gesamtbilirubins)
Grenzwerts fiir konjugiertes Bilirubin verbessert die frithzeitige
Erkennung neonataler cholestatischer Lebererkrankungen erheb-
lich. Dieser kombinierte Ansatz erhilt die volle Sensitivitdt auf-
recht und reduziert gleichzeitig falsch-positive Ergebnisse sowie
unnoétige diagnostische Abklarungen, was die diagnostische Effi-
zienz im frithen Sauglingsalter deutlich steigert.
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Einleitung: Cholestatic pruritus profoundly disrupts sleep and
quality of life in affected children, yet clinicians lack objective tools
to quantify its severity or monitor treatment response. Existing
measures rely heavily on subjective reporting and clinical exami-
nation, limiting precision and risking underdetection in both cli-
nical care and research. Because adequate sleep is essential for
children’s growth, neurodevelopment, behavior, and overall well-
being, capturing the true burden of pruritus is clinically critical.

Actigraphy is a wrist-based motion sensor that provides conti-
nuous, non-invasive measurement of nocturnal activity and sleep
patterns.

This study assessed the utility of actigraphy for objectively quan-
tifying sleep disturbance and pruritus-related activity in patients
with pediatric cholestatic pruritus, and evaluates whether actigra-
phy-derived metrics correlate with pruritus severity and treatment
response.

Methodik: A total of 22 participants (mean age 9.2 years, range: 7
months to 16 years) were assigned to three groups: (1) cholestatic

liver disease with clinically relevant pruritus (n=9); (2) liver di-
sease without pruritus (n=11); and (3) an subgroup from cohort 1

treated with an ileal bile acid transporter (IBAT) inhibitor (n=2).
All participants wore a wrist actigraph for 3-7 consecutive nights

to record nocturnal movement and calculate sleep efficiency. Sub-
jective assessments included validated instruments for sleep and

pruritus: the Pittsburgh Sleep Quality Index (PSQI), 5-D Pruritus

Scale, and ItchRO?®. Serum bile acids were obtained before evalu-
ation.

Resultate: Patients with cholestatic pruritus exhibited significant-
ly reduced sleep efficiency compared with patients without pruri-
tus (78% vs. 87%, p=0.02, normal >85%). Mean nocturnal activity
counts per bedtime hour were highest in patients with pruritus

(6330+2055), compared with liver disease without pruritus

(3667+805) and the post-IBAT subgroup (3936+1633), indicating

increased nocturnal movement linked to itching. Effective pruri-
tus control with IBAT inhibitors was associated with improved in-
traindividual sleep efficiency (78%+8.7 to 87%+6.3) and a general

trend toward reduced nocturnal activity with decreasing pruritus.

Actigraphic parameters aligned with questionnaire-based as-
sessments of sleep and pruritus in treated vs. untreated patients
(global scores): PSQI 6.2 vs. 3; ItchRo 2 vs. 0; 5-D Pruritus 15.5 vs.
7.5.

Schlussfolgerungen: Pediatric cholestatic pruritus is associated
with substantial impairment in sleep efficiency, underscoring the
profound nocturnal burden of itch. Targeted antipruritic therapy
yields measurable improvements in sleep quality. Actigraphy pro-
vides a quantifiable, non-invasive method to measure pruritus-re-
lated activity and sleep disruption, supporting its use as an adjunct
outcome measure in clinical evaluation and therapeutic monitoring.
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PII-7 Unterschiede in der Expression von Glykosphingolipi-
den in Trockenblutproben von Patienten mit Gallengangsa-
tresie - Ist ein Screening moglich?

J. Weidner', J. Beimdiek?, N. Schukfeh’, J. Dingemann’, F. Buttner?,
A.C.Jirmo

! Medizinische Hochschule Hannover, Klinik fiir Kinder- und Jugendchirur-
gie, Hannover, Deutschland;? Universitdt Augsburg, Lehrstuhl fiir
Biochemie und Molekularbiologie, Augsburg, Deutschland

Einleitung: Die Gallengangsatresie ist eine seltene progrediente
cholestatische Erkrankung bei Neugeborenen. Eine frithe Diag-
nose und Hepatoportoenterostomie ist entscheidend fiir den wei-
teren Krankheitsverlauf. Dennoch gibt es aktuell keine Moglich-
keit eine Gallengangsatresie im Rahmen des Neugeborenenscree-
nings zu erkennen. Glykosphingolipide sind bioaktive Lipide, wel-
che durch posttranslationale Modifikationen mit Zuckerketten ko-
valent verbundenen werden. Das Muster dieser Glykosylierung ist
interindividuell hoch spezifisch. In der Vergangenheit konnten fiir
bestimmte Krankheiten spezifische Glykosylierungsmuster nach-
gewiesen werden. In der Erwachsenenmedizin gibt es Bestrebun-
gen diese Glykosphingolipide zur Fritherkennung bei Blasenkrebs
zu nutzen. Unser Ziel war es Glykosphingolipide in Trockenblut-
proben von Patienten mit einer Gallengangsatresie nachzuweisen
und ihr spezifisches Expressionsmuster nachzuweisen.
Methodik: Untersucht wurden Trockenblutproben von 4 Patien-
ten mit Gallengangsatresie und 4 gesunden Kontrollen, die im
Rahmen des Neugeborenenscreenings abgenommen wurden.
Nach Ausstanzen von Scheiben mit 1 mm Durchmesser aus den
Trockenblutkarten erfolgte eine Deglykosylierung und Markie-
rung mit Aminopyren-Trisulfon-Saure sowie eine HILIC-Festpha-
senextraktion. Nachweis und Quantifikation der Glykosphingoli-
pide erfolgte mittels Multiplex-Kapillargelelektrophorese und la-
serinduzierter Fluoreszenz (xCGE-LIF).

Resultate: Wir konnten 14 Glykosphingolipide in unterschiedli-
chen Konzentrationen in den untersuchten Trockenblutproben
nachweisen (Abb. 1). In allen Proben zeigte Lactosylceramid die
hochste Konzentration, welche sich von den in der Literatur be-
kannten Konzentrationen erwachsener Populationen unterschied
(Abb. 1). Zusitzlich bestand eine erhdhte Expression von Gly-
kosphingolipiden der Globo-Serie (Gb3 und Gb4) bei Patienten
mit Gallengangsatresie im Vergleich zu den gesunden Kontrollen
(Abb. 1).

Schlussfolgerungen: Glykosphingolipide lassen sich sowohl in
den Trockenblutproben von Patienten mit Gallengangsatresie als
auch bei gesunden Kontrollen nachweisen. Insbesondere Gly-
kosphingolipide der Globo-Serie zeigen bei Patienten mit Gallen-
gangsatresie ein verdndertes Expressionsmuster im Vergleich zu
gesunden Kontrollen. Vor einem klinischen Einsatz als Screening-
Methode sind weitere Untersuchungen zur differentiellen Expres-
sion von Glykosphingolipiden an grof3eren Patientenkollektiven
notwendig.
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PlI-8 Ganzheitliche Abklarung beim Alagille-Syndrom fiir
einen optimalen Therapieerfolg: eine Praxis-Checkliste fiir
Behandler

T.Kehler', R. Bettels?, A. Entenmann3, S. Hartleif*, S. Henning®,
S.Schumann®

' Pddiatrische Gastroenterologie und Hepatologie, Universitdtsklinikum
Regensburg, Regensburg, Deutschland; 2 Padiatrische Gastroenterologie,
Universitdtsklinikum Miinster, Miinster, Deutschland; ? Department fiir
Pddiatrie |, Tirol Kliniken, Innsbruck, Osterreich;  Kindergastroenterolo-
gie, Universitdtsklinikum Tiibingen, Tiibingen, Deutschland; * Klinik fiir
Pddiatrie mit Schwerpunkt Gastroenterologie, Nephrologie und Stoff-
wechselmedizin, Charité - Universitdtsmedizin Berlin, Berlin, Deutsch-
land; ¢ Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, DRK-Kinderklinik Siegen,
Siegen, Deutschland

Einleitung: Das Alagille-Syndrom (ALGS) ist eine seltene, auto-
somal-dominant vererbte Multisystemerkrankung, die haufig in
den ersten Lebensmonaten klinisch apparent wird und diverse Or-
gansysteme betreffen kann, wobei primir eine Leber- und Herz-
beteiligung vorliegt (siehe Tab. 1)"*. Aufgrund der vielféltigen
Symptome ist eine frithzeitige Einbindung verschiedener Fachdis-
ziplinen bei der Abklarung und Behandlung von Patienten mit
ALGS sinnvoll. Diese Arbeit vermittelt eine praxisnahe Checklis-
te zur interdisziplindren Abklirung des ALGS, um eine ganzheit-
liche Betreuung der Betroffenen sowie einen optimalen Therapie-
erfolg zu unterstiitzen.

Methodik: Die Praxis-Checkliste zur ganzheitlichen Abkldrung
des ALGS wurde von einem Expertengremium aus sieben Exper-
ten von deutschen und 6sterreichischen Universitatskliniken auf
Basis umfassender persénlicher Erfahrung in der Behandlung von
Patienten mit ALGS erarbeitet, konsolidiert und revidiert.
Resultate: Fiir eine zielgerichtete Versorgung von Patienten mit
ALGS ist eine gesicherte, idealerweise genetisch bestatigte Diag-
nose Voraussetzung. Die meisten ALGS-Patienten prisentieren
sich mit (neonataler) Cholestase oder tiber ein Herzvitium. Die
Diagnose wird daher meistens in der Kindergastroenterologie/-
hepatologie oder Kinderkardiologie gestellt. Die anschlieflende
Betreuung sollte interdisziplindr unter Leitung eines Zentrums
mit Erfahrung in der Behandlung von Patienten mit ALGS statt-
finden. Aufgrund der sehr hidufigen Leberbeteiligung hat die pad-
iatrische Hepatologie hier einen besonderen Stellenwert. Wegen
des heterogenen Phinotyps muss die Art, der Umfang und die
Haufigkeit der Betreuung in Absprache mit den beteiligten Diszi-
plinen und individuell fiir jeden Patienten festgelegt werden. Die
Checkliste (Abb. 1) soll Behandler dabei unterstiitzen, frithzeitig
alle relevanten Fachdisziplinen einzubinden, so dass eine optima-
le Therapie und Vermeidung potenzieller Komplikationen ermég-
licht werden koénnen. Eine Vorstellung in allen aufgefithrten Be-
reichen ist nicht zwingend notwendig.

Schlussfolgerungen: Das ALGS erfordert aufgrund seiner mul-
tisystemischen Manifestationen eine frithzeitige, strukturierte
und interdisziplindre Abklarung sowie eine kontinuierliche Be-
treuung in einer Spezialsprechstunde fiir padiatrische Hepatolo-
gie. Die von einem Expertengremium entwickelte Checkliste bie-
tet eine praxisnahe Orientierung fiir die umfassende Betreuung
von Patienten mit ALGS, um eine optimale Patientenversorgung
zu fordern.
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*Diese Arbeit wurde von Mirum Pharmaceuticals Deutschland GmbH ge-
sponsert. Zur Vereinfachung der Lesbarkeit wurde die mannliche Form ge-
wahlt, nichtsdestoweniger beziehen sich die Angaben auf Angehérige al-
ler Geschlechter.
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PII-9 Maralixibat im klinischen Alltag: Erfahrungen bei
Kindern mit Alagille-Syndrom aus einem spezialisierten
Zentrum

T.Kehler

Universitdtsklinikum Regensburg, Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin, Regensburg, Deutschland

Einleitung: Beim Alagille-Syndrom ist die Cholestase ein zentra-
les Leitsymptom, hiufig begleitet von ausgeprigtem, schwer the-
rapierbarem Pruritus. Mit Maralixibat, einem selektiven Inhibitor
des ilealen Gallensduretransporters, steht seit Kurzem erstmals
ein zugelassenes Medikament zur Behandlung des cholestatischen
Juckreizes bei Kindern ab 3 Monaten mit Alagille-Syndrom zur
Verfiigung. Die Zulassung basiert auf kontrollierten Studien, de-
ren Aussagekraft durch enge Einschlusskriterien begrenzt ist. Da-
ten aus dem klinischen Alltag ermdglichen daher wichtiges Wis-
sen zu Wirksamkeit und Sicherheit unter realen Bedingungen. Ziel
dieser Arbeit ist die Darstellung der Real-World-Erfahrungen un-
serer padiatrischen Kohorte mit Maralixibat.

Methodik: Es wurde eine retrospektive Analyse aller Kinder mit
Alagille-Syndrom durchgefiihrt, die in unserem Zentrum zwi-
schen Juni 2022 und Oktober 2023 eine Therapie mit Maralixibat
begonnen hatten. Erfasst wurden klinische und laborchemische
Daten sowie genetische Befunde. Der Pruritus wurde systematisch
mit zwei validierten Instrumenten beurteilt: dem ItchRO™ (obser-
ver-reported outcome) und der Clinician Scratch Scale (CSS). Zu-
satzlich wurden Bilirubin, Transaminasen, GGT und Serum-Gal-
lensduren {iber einen Zeitraum von einem Jahr dokumentiert. Ne-
benwirkungen, Therapieadhidrenz und erforderliche Dosisanpas-
sungen wurden fortlaufend erfasst.

Resultate: Insgesamt wurden 14 Patienten eingeschlossen, wobei
auch Kinder mit fortgeschrittener Leberfibrose zugelassen wur-
den. Fiir 13 Kinder (1,5-14 Jahre; 6 mdnnlich) lagen Verlaufsdaten
iiber einen Beobachtungszeitraum von 12 Monaten vor; ein Kind
brach die Therapie vorzeitig aus Compliancegriinden ohne Neben-
wirkungen ab. Bei 3 Kindern lag eine Notch2-Mutation vor, die
restlichen 11 Kinder hatten eine JAG1-Mutation. Vor Therapiebe-
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ginn lag duetlicher Juckreiz vor. Unter Maralixibat kam es iiber
12 Monate zu einer deutlichen Besserung des Pruritus (ItchRO
MW von 3,0 auf 1,46, CSS MW von 3,5 auf 2,15). Der Grofiteil zeig-
te ein klinisches Therapieansprechen mit Abnahme des Juckreizes
um 21 Punkt (ItchRO und CSS 11/13 (85 %)) und einen Riickgang
der Gesamtserumgallensduren (MW 305 pmol/l auf 175 umol/l)
und der primdren Serumgallensduren (MW 188 umol/I auf 90
pmol/l). Im Beobachtungszeitraum war kein signifikanter Effekt
fir Grofle, Gewicht und BMI sowie fpr Bilirubin (gesamt und di-
rekt), Transaminasen und GGT nachweisbar. Die Therapie war
auch bei Kindern mit NOTCH2-Mutation effektiv. Es erfolgte kein
Therapieabbruch aufgrund von Nebenwirkungen.
Schlussfolgerungen: Maralixibat fithrte bei Kindern mit Alagil-
le-Syndrom iiber ein Jahr zu einer deutlichen Reduktion des Pru-
ritus und zu einer Reduktion der Serumgallenséuren. Die Thera-
pie war auch effektiv bei Kindern mit einer NOTCH2-Mutation.
Die Therapie war gut vertraglich, Nebenwirkungen waren mild
und die Adhérenz hoch. Diese Daten unterstreichen die Wirksam-
keit und Sicherheit von Maralixibat in der Routineversorgung.
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PlI-10 Hepatitis A induzierte Autoimmunhepatitis (AIH)
oder symptomatische Hepatitis A Infektion bei praexisten-
ter, nicht diagnostizierter AIH?

E. Balzer, A. Dick, L. Bock

Universitdtsklinikum, Kinder- und Poliklinik / Gastroenterologie, %%,
Deutschland

Einleitung: Die Differentialdiagnosen einer akuten Hepatitis sind
breit. Neben einer infektiologischen Genese konnen Stoffwechse-
lerkrankungen, Medikamentds-toxische Schaden aber auch eine
Autoimmune Genese, wie eine Autoimmunhepatitis zu Grunde
liegen.

Hepatitis A Infektionen verlaufen im Kindesalter zumeist asym-
ptomatisch. Die Viren werden oft durch den Verzehr verunreinig-
ter Speisen {ibertragen. Die Inkubationszeit liegt bei durchschnitt-
lich 25 Tagen. Zwei- und mehrphasige Verldufe kommen vor. Ne-
ben anderen Autoimmunerkrankungen kann eine Hepatitis A In-
fektion ein immunologischer Trigger fiir die Entwicklung einer
Autoimmunhepatitis darstellen.

Methodik: Wir berichten iiber ein 10 Jahre altes Maddchen das un-
ter dem Bild einer ikterisch verlaufenden akuten Hepatitis statio-
nér behandelt werden musste. Laborchemisch lag ein deutlich er-
hohtes Gesamtbilirubin und direktes Bilirubin, bei ebenfalls deut-
lich erhohten Transaminasen, im Sinne einer Hepatitis vor. Dar-
tiber hinaus bestand ein erhohtes Gesamt-IgG, bei auffalligen Au-
toantikorpern (ASMA 1:320). Die virologische Begutachtung er-
brachte positive HAV IgM Antikdrper und eine positive PCR auf
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Hepatitis A Virus RNA, sodass eine Hepatitis A Infektion gesi-
chert werden konnte. Als Infektionsquelle konnten im Schulland-
heim verunreinigte Heidelbeeren nachgewiesen werden. Einige
Mitschiiler hatten milde gastrointestinale Symptome.

Unter der symptomatischen Therapie kam es zunéchst zu einer
klinischen und laborchemischen Besserung, eine Normalisierung
der Transaminasenaktivitaten blieb aus, nach 5 Wochen stellte
sich erneut ein deutlicher Anstieg ein, bei persistierend erhhtem
ASMA-Titer.

In der 9. Krankheitswoche fithrten wir eine Leberbiopsie durch
die eine hepatitisartige Leberschadigung mit auffalliger Interface
Hepatitis, portaler Entziindung, Beteiligung von Plasmazellen und
einer auch interazinéren entziindlichen Aktivitat ergab und damit
fiir das Vorliegen einer Autoimmunhepatitis sprach.

Das Madchen sprach prompt und sehr gut auf die Einleitung ei-
ner Prednisolon-Therapie an. Die begonnene Azathioprin-Thera-
pie vertrug sie gut und auch unter Reduktion der Prednisolon-Do-
sis kam es zu keinem Zeitpunkt zu einem Rezidiv. Transaminasen
und Immunglobulin G liegen bis heute im Normbereich.
Resultate: Symptomatische Hepatitis A Infektionen im Kindes-
alter sind sehr selten und sollten den V. a. das Vorliegen einer Au-
toimmunhepatitis lenken. Dabei ist es schwierig zu unterscheiden,
ob die Hepatitis A Infektion eine vorbestehende, nicht diagnosti-
zierte Autoimmunhepatitis demaskiert oder aber die Infektion sel-
ber einen autoimmunen Prozess in der Leber angestoflen hat.

Bei in der Literatur beschriebenen Fillen, wurde aufgrund ei-
nes protrahierten Verlaufes einer akuten Hepatitis A Infektion
eine Leberbiopsie zur weiteren Klarung nach etwa 8-9 Wochen,
wie auch in unserem Fall, indiziert und fithrte in einigen Fillen
zur Diagnose einer ATH. Ob in solchen Fillen eine immunsup-
pressive Therapie eventuell nur voriibergehend erforderlich ist,
bleibt unklar.

Schlussfolgerungen: Eine mégliche autoimmunologische Trig-
gerung durch eine Hepatis A Virus Infektion bei genetisch pradis-
ponierten Menschen, wird anhand kleiner Fallberichten vermutet.
Inwiefern die Infektion mit Hepatitis A Virus eine ATH auslost
oder nur demaskiert und ob es eine prognostische Relevanz hat,
sollte anhand multizentrischer Studien weiter untersucht werden.
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PlI-11 WeiBlicher Debris im Gallengang: Echinokokkose als
seltene Ursache eines cholestatischen lkterus

N. Ridder', K. Kouladouros?, W. Schéning?, G. Equihua Martinez?,
B. Weber', S. Henning', M. Razpotnik?, P. Bufler!

! Charité - Universitdtsmedizin Berlin, Klinik fiir Pddiatrie mit Schwerpunkt
Gastroenterologie, Berlin, Deutschland;? Charité - Universitdtsmedizin
Berlin, Medizinische Klinik mit Schwerpunkt Hepatologie und Gastroente-
rologie, Berlin, Deutschland; ? Charité - Universitdtsmedizin Berlin, Chirur-
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Einleitung: Die zystische Echinokokkose, verursacht durch Echi-
nococcus granulosus, ist in Mitteleuropa selten. Klinisch tritt sie

meist als asymptomatische Leberzyste auf. Komplikationen ent-
stehen vor allem durch Zystenvergrofierung oder Ruptur. Ein Ein-
bruch in das Gallengangsystem mit Obstruktion des Ductus cho-
ledochus ist selten, kann jedoch das Bild einer Choledocholithia-
sis imitieren und zu einer akuten obstruktiven Cholestase fiihren.
Wir berichten iiber einen ungewdéhnlichen Fall eines Jugendlichen

mit hepatischen Echinokokkosezysten und Invasion des Gallen-
gangsystems.

Methodik: Fallbericht: Ein 17-jahriger Patient wurde mit Ikterus,
postprandialen, seit drei Wochen progredienten Oberbauch-
schmerzen und hellem Stuhl in unserer Kindernotaufnahme vor-
gestellt. Es bestanden keine Vorerkrankungen. Der Jugendliche

war in Griechenland aufgewachsen, dort habe er Kontakt zu Stra-
Benhunden gehabt. In der klinischen Untersuchung zeigte sich ein

Ikterus sowie eine Adipositas permagna mit einem BMI von 49,4

kg/m? bei 160 kg Kérpergewicht. Laborchemisch zeigte sich eine

ausgepragte Eosinophilie von 11,84/nl (Norm: 0,02-0,65 /nl) so-
wie eine direkte Hyperbilirubindmie von 5,12 mg/dl (Norm: <0,3

mg/dl). Sonografisch konnte eine intra- und extrahepatische Cho-
lestase sowie eine unklare Raumforderung im Lebersegment VI

dargestellt werden.

Resultate: In der endoskopischen retrograden Cholangiopankre-
atikografie (ERCP) zeigte sich eine Obstruktion des Ductus cho-
ledochus durch weiflliches teilfestes Material, verdachtig auf pa-
rasitdren Ursprung. Es erfolgte eine endoskopische Papillotomie

und Gallengangssanierung. Postinterventionell deutlicher Abfall

der Cholestaseparameter. Serologisch gelang der Nachweis eines

erhohten Echinococcus granulosus IgG Titers >1:2560, Echinococ-
cus species 1gG 2,6 relative units (RU) (Norm: < 0,8 RU). Eine Ma-
gnetresonanztomografie (MRT) des Abdomens mit Darstellung

der Gallenwege ergab zwei benachbarte Echinokokkosezysten im

Lebersegment VI (jeweils 3,2 x 3,6 x 4,1 cm und 5,7 X 4,8 X 4,9 cm

messend) mit partieller Ablosung der inneren Zystenmembran im

Sinne eines Wasserlilienzeichens, WHO Grad CE3. Dariiber hin-
aus Darstellung einer deutlichen intra- und extrahepatischen Cho-
lestase bei fraglichem prapapillirem Substrat im Ductus hepati-
cus communis (DHC). Eine Therapie mit Albendazol wurde be-
gonnen, im Rahmen eines zweiten stationiren Aufenthalts wurde

eine laparoskopisch auf offen konvertierte Resektion von Segment
VI/VII mit Cholezystektomie durchgefiihrt. Die Resektion gelang

in sano, histopathologisch war der Befund mit der vermuteten zys-
tischen Echinokokkose vereinbar. Im weiteren Verlauf war bei
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Fliissigkeitskollektion an der Resektionfliche eine erneute Drai-
nageanlage und antibiotische Therapie notwendig. In den Ver-
laufskontrollen in unserer tropenmedizinischen Ambulanz und
unter Fortfithrung der Therapie mit Albendazol zeigte sich ein er-
freulicher Verlauf ohne Rezidiv oder erneute Cholestase.
Schlussfolgerungen: Dieser Fall zeigt eine seltene bilidre Kom-
plikation der hepatischen Echinokokkose mit intrabilidrer Ruptur
und Gallengangsobstruktion. Die Erkrankung kann klinisch eine
Choledocholithiasis vortauschen und zu Fehlinterpretationen fiih-
ren. Die ausfithrliche Anamnese mit Kontakt zu Straflenhunden
in Griechenland war im beschriebenen Fall wegweisend. Die Kom-
bination aus endoskopischer Gallengangssanierung, antiparasita-
rer Therapie und chirurgischer Resektion stellt in solchen Féllen
ein effektives und kuratives Vorgehen dar. Die klinische Progno-
se ist bei vollstindiger Resektion sehr gut. Bei unklarer Cholesta-
se und atypischen ERCP-Befunden sollte besonders bei Patienten
aus Endemiegebieten eine Echinokokkose in Betracht gezogen
werden.

PlI-12 Risikofaktor und Prognose der Vitamin-K-Mangelblu-
tung bei neonataler Cholestase (im Zeitalter der Vitamin-K-
Prophylaxe)

M. Rathert, N. Junge, I. Goldschmidt, H. Nasser, F. Mutschler, M. Korell,
R. Shentova-Eneva, U. Baumann, ED. Pfister

Medizinische Hochschule Hannover, Péddiatrische Hepatologie und Gast-
roenterologie, Hannover, Deutschland

Einleitung: Bei Neugeborenen wird seit 1997 in Deutschland die
orale Blutungsprophylaxe mit Vitamin K, aktuell die 3malige Gabe
von 2mg Vitamin K zu den Zeitpunkten U1, U2 und U3 empfoh-
len (1). Trotzdem fallen immer wieder Sduglinge mit einer zum
Teil schwerwiegenden Blutung auf Grund eines Vitamin K Man-
gels auf. Wir untersuchten retrospektiv die Haufigkeit, Manifes-
tation und Prognose von cholestatischen Kindern mit dieser Kom-
plikation.

Methodik: Es wurden die Akten aller Sduglinge ausgewertet, die
seit 1993 mit einer Vitamin-K-Mangelblutung auf dem Boden ei-
ner neonatalen Cholestase in unserer Klinik behandelt wurden.
Kinder mit akutem Leberversagen wurden ausgeschlossen.
Resultate: Im Zeitraum 1993 bis 2025 wurden in unserem Zent-
rum 26 Sduglinge mit Vitamin-K-Mangelblutung versorgt. Bei al-
len Kindern lag eine cholestatische Lebererkrankung mit Malab-
sorption fettléslicher Vitamine vor. Als Grunderkrankungen wur-
den folgende Ursachen detektiert:

— 13 x Gallengangatresie

—4xhomozygoter Alpha-1-AT-Mangel (PIZZ)
—2x Alagille-Syndrom

— 2 x Choledochuszyste

— 1x PFIC2 (BSEP-Defizienz)

— 1 x PFIC3 (MDR 3Defekt)

—1x PILBD (nichtsyndromale Duktopenie)

— 1 x Neonatale Sclerosierende Cholangitis

— 1x Hypercholanamie (BAAT)
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—Die Kinder waren zum Blutungszeitpunkt minimal 2 Wochen
bis maximal 5 Monate alt und zeigten eine Gewichtsverteilung
von minimal 3850g - maximal 6200g, median 5085g (alle > 3.Pz)

— 18 Kinder wurden anamnestisch vollgestillt, 2 mit Prenahrung
zugefiittert, bei 6 war keine Erndhrungsform angegeben.

—25Kinder waren reif geboren, eines frithgeboren. 25 Kinder sind
eutroph geboren, eines hypotroph.

— Bei 3 Kindern wurde eine Geburt ausserhalb des Krankenhau-
ses berichtet (2 x Hausgeburt, 1 x Geburtshaus).

_Bei einem Kind ist, sicher aus dem U-Heft nachvollziehbar, die
Vitamin-K-Prophylaxe abgelehnt worden.

— Die Stiithle waren bei 10 Kindern entféarbt (8 x gefarbt, 1 x tw
entfirbt, 7 x keine Information). Als Blutungslokalisation (Kom-
bination aus mehreren hdufig) waren folgende zu eruieren:

— 54 % intrakranielle Blutung (n=14), 31 % oberflachliche Hima-
tome (n=38), 15 % Schleimhautblutung (n=4), 15 % Gastrointes-
tinale Blutung n=4), 23% Nachblutung nach Verletzung (n=6;
Nabelblutung, nach Impfung, nach OP, Hauteinriss), n=1
Animie

Laborparameter
_—Bei22 Kindern Quick <10%, PTT >80sec, INR >4,9, 4 nicht eru-

ierbar

— Direkte Hyperbilirubindmie von min 51% - max.99%, median
79%, gesamt Bilirubin min 8,9 - max 275 pmol/l, median 127.

_— ALT min 25 - max 248 U/], median 94,5; AST min 29 - max 471
U/l, median 138;

—gGT min 8 - max 1105 U/], median 49; Gallensduren min 17 -
max 313 pmol/l; median 130.

— Keines der Kinder ist in unmittelbarerer Blutungsfolge verstor-
ben. In der Nachbeobachtungszeit von min 7 Monate max 17
Jahre zeigen 2 Kinder eine Epilepsie, 2 Kinder eine Entwick-
lungsverzogerung.

Schlussfolgerungen: In unserem Beobachtungszeitraum ist kein

Kind an der direkten Blutungsfolge verstorben. 4 Patienten zeigen

neurologische Auffalligkeiten, davon 2 eine symptomatische Epi-

lepsie.

Eine Risikogruppe fiir unentdeckten Vitamin-K-Mangel stellen
die vollgestillten, eutroph und reif auflerhalb eines Krankenhau-
ses geborenen Sauglinge mit nur mildem Ikterus dar.

Referenzen
1. Prophylaxe von Vitamin-K-Mangel-Blutungen bei Neugeborenen,
AWMF S3 Leitlinie 06.02021; Registernummer 024-022

PlI-13 Low-GGT-Cholestase: Verdacht auf PFIC2 trotz
unklarer Genetik mit Ansprechen auf Maralixibat
B. Kohlmaier', M. Genetti', T. Niedrist?, S. Bauchinger’

' Medizinische Universitdt Graz, Klinische Abteilung fiir Allgemeinpddiat-
rie, Graz, Osterreich; 2 Medizinische Universitdt Graz, Klinisches Institut fiir
Medizinische und Chemische Labordiagnostik, Graz, Osterreich

Einleitung: Die progressive familidre intrahepatische Cholestase
Typ 2 (PFIC2) ist eine wichtige Differenzialdiagnose bei Sduglin-
gen mit Cholestase und niedriger y-Glutamyltransferase (GGT).!
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PFIC2 wird durch pathogene Varianten im ABCBII1-Gen verur-
sacht, die zu einer Dysfunktion der Bile Salt Export Pump (BSEP)
fithren.? Klinisch manifestiert sich die Erkrankung durch Choles-
tase, normale oder niedrige GGT-Werte, erhohte Serum-Gallen-
sduren und progrediente Leberschidigung. Die Diagnose basiert
auf einer Kombination aus klinischen Merkmalen, biochemischen
Befunden, Leberhistologie und genetischer Testung.?
Methodik: Wir berichten iiber einen 3 Monate alten Saugling mit
ungeklirter Low-GGT-Cholestase, progredient erhhten Amino-
transferasen (ALT 800 U/L, AST 500 U/L), direktem Bilirubin von
4 mg/dL und normaler GG
Resultate: In der Vorgeschichte fanden sich eine neonatale Azi-
dose ohne Residuen und prolongierter Ikterus mit initial milder
direkter Hyperbilirubindmie (1,5 mg/dL) sowie normalen Leber-
werten im Alter von 3 Wochen. In den folgenden Kontrollen zeig-
ten sich steigende direkte Bilirubinwerte und Aminotransferasen,
wiahrend die GGT normal blieb. Eine umfangreiche serologische
Diagnostik war unauffillig. Die Leberbiopsie am Tag 43 zeigte eine
Riesenzellhepatitis mit normaler BSEP-Immunfarbung. Ein gene-
tisches Cholestase-Panel ergab den Pi*MZ-Genotyp sowie eine
heterozygote ABCBI11-Variante. Diese Variante wurde bisher nicht
beschrieben, wird jedoch aufgrund einer Missense-Mutation mit
Funktionsverdnderung in silico als potenziell pathogen eingestuft.
Therapeutisch wurde ab Tag 41 Ursodeoxycholsdure verabreicht,
ohne Besserung. Nach Riicksprache mit Mirum wurde an Tag 97
eine Behandlung mit Maralixibat gemaf} PFIC-Dosierungsproto-
koll begonnen.* Nach 21 Tagen zeigten sich eine Reduktion der
Gesamt-Gallenséduren (von 300 auf 133 pmol/L) und des direkten
Bilirubins (von 4,2 auf 2,2 mg/dL).
Schlussfolgerungen: Bei diesem Saugling mit ungeklirter Low-
GGT-Cholestase fiihrte ein therapeutischer Versuch mit Marali-
xibat zu einer biochemischen Verbesserung. Klinisch spricht der
Verlauf fiir PFIC2, wenngleich die genetischen Befunde Fragen
hinsichtlich der definitiven Diagnose aufwerfen. Dieser Fall un-
terstreicht den potenziellen Nutzen von Maralixibat bei Verdacht
auf PFIC2 sowie die Bedeutung der Integration genetischer, his-
tologischer und klinischer Daten in die diagnostische Beurteilung.

Referenzen

1. Fawaz R, Baumann U, 2017, Guideline for the Evaluation of Cholestatic
Jaundice in Infants: Joint Recommendations of the North American Society
for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition and the Euro-
pean Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition. J
Pediatr Gastroenterol Nutr. Jan;64(1):154-168.

2. Wang L, Soroka CJ, 2002. The role of bile salt export pump mutations in
progressive familial intrahepatic cholestasis type II. J Clin In-
vest.110(7):965-72.

3. Sticova E, Jirsa M, 2018. New Insights in Genetic Cholestasis: From Mole-
cular Mechanisms to Clinical Implications. Can J Gastroenterol Hepatol. Jul
26;2018:2313675.

4. Miethke AG, Moukarzel A, 2024, Maralixibat in progressive familial intra-
hepatic cholestasis (MARCH-PFIC): a multicentre, randomised, double-
blind, placebo-controlled, phase 3 trial. Lancet Gastroenterol Hepatol.
2024 Jul;9(7):620-631.
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PllI-1 Registerstudie zur Behandlungspraxis mit Teduglutid
(Revestive®) von padiatrischen Patienten mit chronischem
Darmversagen

C. Posovszky'”, S. Gillmeister', E. S. Glucker-Aach?, K. Krohn?, A. Riickel?,
M. Kohl4, J. Hilberaths, J. De Laffolie$

! Universitdtsklinikum Ulm, Klinik fiir Kinder und Jugendmedizin, Ulm,
Deutschland; 2 Universitdtsklinikum Mtinchen, Dr. von Haunersches Kin-
derspital, Abteilung fiir Pddiatrische Gastroenterologie und Hepatologie,
Miinchen, Deutschland; ? Universitdtsklinikum Erlangen, Kinder- und
Jugendklinik, Pddiatrische Gastroenterologie, Erlangen, Deutschland;

4 Universitdtsklinikum Schleswig-Holstein, Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin, Liibeck, Deutschland; * Universitdtsklinikum Tiibingen, Klinik fiir
Kinder- und Jugendmedizin, Abteilung Kinderheilkunde I, Pddiatrische
Gastroenterologie und Hepatologie, Tiibingen, Deutschland; ¢ Universi-
tétsklinikum Giel3en, Zentrum fiir Kinderheilkunde und Jugendmedizin,
Abteilung Allgemeine Pédiatrie und Neonatologie, Giessen, Deutschland;
7 Universitdts-Kinderspital Ziirich, Abteilung fiir Gastroenterologie,
Hepatologie und Erndhrung, Ziirich, Schweiz

Einleitung: Fiir Kinder und Jugendliche mit Kurzdarmsyndroms
steht seit Juli 2016 in Deutschland das Analogon des humanen en-
teroendokrinen Hormones Glucagon-like Peptid 2 (GLP-2) mit
dem Wirkstoff Teduglutid (Revestive®) zur Therapie des Kurz-
darmsyndroms zur Verfiigung. Teduglutid vermittelt unter ande-
rem Signale, die eine Verlangsamung der Magenentleerung und
eine Steigerung der Darmzottenho6he und -kryptentiefe bewirken,
sowie die intestinale und portale Durchblutung anregen und so-
mit die Aufnahme von Fliissigkeit, Elektrolyten und Nahrstoffen
verbessern.

Methodik: Multizentrische, nicht-interventionelle Registerstudie
(NIS) (DRKS00021006). Eingeschlossen wurden Patienten von 1-18
Jahren mit Kurzdarmsyndrom und chronischem Darmversagen,
die mit Revestive® entsprechend der Zulassung behandelt wurden,
sofern eine Studieneinwilligung erteilt wurde. Es wurden Basisda-
ten zum Kurzdarmsyndrom mit chronischem Darmversagen und
halbjahrlich Verlaufsdaten (u.a. Menge der parenteralen Ernéh-
rung, allgemeine klinische Befunde, Laborwerte) nach Therapie-
beginn bzw. -beendigung erfasst. Primér soll die Effektivitit der
Teduglutid-Behandlung anhand der bedarfsorientierten Verénde-
rung der parenteralen Erndhrung ausgewertet werden. Dariiber hi-
naus werden auch Auswirkungen auf den Stuhlgang, Gewicht,
Wachstum, Komorbidititen sowie Nebenwirkungen betrachtet.
Resultate: Am 15.11.2020 wurde der erste Patient in das Register
eingeschlossen. Insgesamt konnten seitdem iiber 50 Patienten aus
6 deutschen Zentren rekrutiert werden. Fiir zahlreiche Patienten
wurden Behandlungsdaten tiber 12 Monate und linger erfasst. Es
wurden keine schweren Arzneimittelnebenwirkungen gemeldet.
Aktuell erfolgt die Auswertung der Registerdaten zur Effektivitit
der Behandlung mit Teduglutid in Bezug auf die priméaren und se-
kundiren Studienziele.

Schlussfolgerungen: Teduglutid stellt im interdisziplindren Be-
handlungskonzept von Kindern mit chronischem Darmversagen
eine medikamentose Option zur Steigerung der Adaptation dar.
Registerstudien konnen gegeniiber Zulassungsstudien zusitzliche
wertvolle Langzeitdaten zum Behandlungsverlauf liefern.
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PIV-1 Fulminante Pankolitis und Immundysregulation bei
ERCC2-assoziierter Erkrankung im Kleinkindalter - ein
Fallbericht

M. Gutting, |. Broekaert, L. Fahle, C. Horvath, J. Jeromin, M. Strohlein,
C. Hinseler

Universitdt, Pddiatrische Gastroenterologie und Hepatologie, K6In,
Deutschland

Einleitung: ERCC2-assoziierte DNA-Reparaturdefekte verursa-
chen ein komplexes multisystemisches Krankheitsbild mit poten-
ziell schweren immunologischen und gastroenterologischen Ma-
nifestationen. Neben neurologischen und dermatologischen Sym-
ptomen sind zunehmend primire Immundefekte beschrieben, da-
runter Hypogammaglobulindmie, T-Zell-Mangel und erhohte eine
Infektanfilligkeit. Der folgende Fall illustriert eine fulminante
gastrointestinale Beteiligung mit systemischer Hyperinflammati-
on und Multiorganversagen.

Methodik: Es wird die Kasuistik eines Jungen mit ERCC2-asso-
ziierter Erkrankung beschrieben. Laborparameter, endoskopische
Befunde und der klinische Verlauf wurden analysiert.

Resultate: Bei einem knapp dreijahrigen Jungen besteht eine
ERCC2-assoziierte Erkrankung mit Entwicklungsstérung, Dys-
trophie, Photosensitivitit und Immundefekt. Bereits im Sdugling-
salter traten transiente Neutropenien auf. 2024 kam es zu einem
metronidazolassoziierten Leberversagen. Friihere stationire Auf-
enthalte waren durch Enterovirus-positive Kolitis, Polyserositis,
Aszites und Malabsorption gepragt.

Im Oktober 2025 erfolgte eine erneute Aufnahme bei Gewichts-
verlust, Fieber, reduzierter Diurese und anhaltenden Durchfillen.
In der Stuhldiagnostik fanden sich EPEC, Aeromonas spp. und
Rotavirus. Aufgrund persistierender Diarrhoe und ausgepragter
Hypoalbumindmie waren intensive Infusionstherapien und Albu-
minsubstitutionen erforderlich. Endoskopisch zeigte sich eine aus-
gedehnte, tief ulzerierende Pankolitis.

Therapeutisch erfolgte zunéchst eine Immunsuppression mit
Prednisolon und Tacrolimus. Bei progredientem akutem Nieren-
versagen wurde eine dialysepflichtige CVVHD notwendig, sodass
eine Umstellung auf Infliximab erfolgte, worunter eine deutliche
Besserung der gastrointestinalen Symptomatik eintrat.

Parallel entwickelte sich ein hyperinflammatorisches Gesche-
hen mit schwerem hdmorrhagischem Lungenédem und ARDS. Es
kam zu CO,-Retention und zunehmender respiratorischer De-
kompensation, sodass eine Eskalation der invasiven Beatmung bis
hin zur HFOV erforderlich wurde. Aufgrund des schweren Ver-
laufs erfolgte die Verlegung zur ECMO-Therapie.
Schlussfolgerungen: ERCC2-assoziierte Erkrankungen kénnen
relevante immunologische und schwere gastroenterologische Ma-
nifestationen umfassen. Eine fulminante Kolitis kann Ausdruck
der zugrunde liegenden Immundysregulation sein und erfordert
eine frithzeitige interdisziplinare Therapieeskalation. Eine etab-
lierte Therapie dieser Form der Kolitis existiert bisher noch nicht.
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Kinderarzthaus
Kinderarzt aus Leidenschaft?

Facharzt fur Kinder- und Jugendmedizin
50 -100 % (m/w/d)
Wir suchen erfahrene Kinderarztinnen und Kinderarzte, die

ihren Beruf mit groBer Freude und Passion austiben. Denn
das tun wir auch.

Was wir bieten

Beste Anstellungsbedingungen mit leistungsgerechter Ver-
gutung

Flexible Agendaplanung

Offene und direkte Kommunikation

Gradlinige und kompetente Fiihrung mit flacher Hierarchie
Interne Qualitatszirkel, Arztemeetings und Fortbildungen
(offiziell akkreditiert mit Credits)

Ein Uberaus herzliches und fachkundiges Assistenzteam
Professionelle Praxisadministration

Moderne und kindgerecht ausgeristete Praxen, verkehrs-
technisch bestens erschlossen

Hochwertige und umfangreiche technische Ausrlistung
Bestens etablierte Praxen mit hohem Zulauf und super
Service flr unsere Patienten, an 365 Tagen

lhre Aufgabe

Im Fachkollegen-Team arbeiten Sie angestellt in einer
unserer Kinderarztpraxen in den Kantonen Aargau,
St. Gallen, Ziirich und ab 2026 auch in Stadt Olten
Sie Ubernehmen die Versorgung der kleinen Patienten,
vom Neugeborenen bis zum Teenager (Vorsorgen und
Impfungen, akute Erkrankungen, Notfélle)

Gerne behandeln Sie auch in lhrem Spezialgebiet
Mithilfe im regionalen Notfalldienst gemaB Vorgabe des
Kantons

Ihr Profil

Das Wohl der Patienten steht fur Sie — wie auch fiir uns -
im Mittelpunkt

Eine hohe medizinische Qualitat nach neuesten Erkennt-
nissen ist fur Sie eine Selbstverstandlichkeit

Sie verfligen Uber ein Arztdiplom und einen Facharzttitel
Kinder- und Jugendmedizin

Sie bringen die notwendige klinische Erfahrung in der pa-
diatrischen Grundversorgung mit

Sie freuen sich auf eine selbstandige, ambulante Sprech-
stundentétigkeit

Ihre Begeisterung fir den Beruf, lhre Kommunikationsfa-
higkeit und lhr Einfihlungsvermdgen im Umgang mit den
kleinen Patienten und deren Eltern machen Sie zu einem
beliebten Stammarzt

Wir sind eine familidre und gesunde Institution der Praxispa-
diatrie, haben Sie Interesse Teil unserer Familie zu werden?
Dann freuen wir uns darauf, Sie bald personlich kennen lernen
zu durfen.

Dr. med. Tim Brennemann, CMO
Facharzt fur Kinder- und Jugendmedizin
brennemann@kinderarzthaus.ch

Tel. +41 76 361 52 26

Kinderarzthaus AG
Geschaftsleitung

Universitatstrasse 115, 8006 Zurich
Tel. +44 250 76 50

U Helios

Fangen Sie mit uns was Neues an!

Fiir die Notaufnahme der Klinik fiir Kinder und
Jugendliche der Helios Dr. Horst Schmidt Klinik
Wiesbaden suchen wir zum ndchstmdglichen
Zeitpunkt in Voll- oder Teilzeit einen

Oberarzt (m/w/d) Neonatologie
Leitung padiatrische
Notaufnahme

Stellennummer: 1139_000573

Das erwartet Sie

¢ Leitung und Gestaltung der Notaufnahme
der Klinik inkl. padiatrischem Schockraum in
Deutschlands gréf3tem Neubau

¢ Medizinische Versorgung und Betreuung der
neonatologischen und padiatrischen Patient:innen
auf der interdisziplindren PICU/NICU und der
neonatologischen Intermediate Care Station
sowie in der Allgemeinpadiatrie im Rahmen des
Rufdienstes

o Arztliche Begleitung von Baby-NAW-Einsitzen
im Rahmen des Rufdienstes

Das bringen Sie mit

¢ Facharztanerkennung im Gebiet Kinder- und
Jugendmedizin, Schwerpunktbezeichnung
Neonatologie

¢ Gesetzlich notwendiger Nachweis liber Immuni-
sierung gegen Masern

Freuen Sie sich auf

» Verglitung nach TV-Arzte, betriebliche
Altersversorgung

¢ Eine moderne Kinderklinik mit ausgepragtem
Leistungsspektrum mit einer breit gefacherten
klinischen Ausbildung

Jetzt liegt es nur noch an lhnen!
Bewerben Sie sich iiber
www.helios-karriere.de

Bei Fragen wenden Sie sich gerne an die Klinik-
direktoren der Klinik fiir Kinder und Jugendliche,
Frau PD Dr. D. Fischer unter der Telefonnummer
(0611) 43 2555 oder Herrn Prof. Alex Veldman unter
der Telefonnummer (0611) 43 2555 bzw. E-Mail
doris.fischer@helios-gesundheit.de oder
alex.veldman@helios-gesundheit.de.

Chancengleichheit im Beruf ist uns wichtig.
Deshalb ermutigen wir insbesondere Menschen
mit Behinderung, jeglicher geschlechtlichen
Identitat und Herkunft sich zu bewerben.

helios-karriere.de
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Prisma

Klasse2000: Grundsteinlegung fir ein
gelungenes Leben

Effektives Programm zur Gesundheitsforderung in Grundschulen

Keine abschreckenden Bilder von Raucherlungen oder den Folgen eines
Vollrausches, stattdessen Bewegungsspiele, Entspannungsibungen und
ein Stethoskop zum selbst Ausprobieren - Pravention hat sich gewan-
delt, weg vom erhobenen Zeigefinger hin zur Gesundheitsférderung.
Dass man damit gute Erfolge erzielen kann, hat Klasse2000 hinldanglich
bewiesen. Was als kleines Anti-Rauchprogramm in Bayern begann, ist
inzwischen ein deutschlandweites und mehrfach ausgezeichnetes
Programm zur Gesundheitsforderung in Grundschulen geworden.

sundheitsorganisation WHO: ,,Ge-

sundheit ist ein Zustand des voll-
standigen korperlichen, geistigen und
sozialen Wohlergehens und nicht nur
das Fehlen von Krankheit oder Gebre-
chen® - ein entscheidender Satz, um die
Idee hinter dem Programm Klasse2000
zu verstehen. Ziel des Programms ist es,
Kinder dabei zu unterstiitzen, gesund,
stark und selbstbewusst aufzuwachsen.

S chon 1948 postulierte die Weltge-

"W, 128%°

Mit dem Stethoskop das eigene Herz
schlagen héren - eine tolle Erfahrung fir
Kinder

926

Erreicht werden soll dies durch eine Ge-
sundheitsférderung, in der der eigene
Koérper und das eigene Wohlergehen im
Mittelpunkt stehen. Denn Kinder, die
sich und ihren Korper gut kennen, sind
spater besser in der Lage, Gefahren von
auflen wie Sucht oder Gewalt zu wider-
stehen und ein gelungenes Leben zu fiih-
ren.

Dabei ist der Ort, an dem diese Forde-
rung bei Klasse2000 geschieht, ganz ent-
scheidend: Die Grundschule. Zum einen
werden hier alle Kinder erreicht, unab-
héngig von der familidren Situation oder
dem sozialen Umfeld. Zum anderen ist
dies der optimale Zeitpunkt, bei Kin-
dern das Bewusstsein fiir den eigenen
Korper, die eigenen Gefiihle und das ei-
gene Wohlbefinden zu schiarfen.

Alles fing ganz klein an

Den Grundstein fiir das Programm leg-
te 1991 der damalige Chefarzt der Pneu-
mologie am Universitatsklinikum Niirn-
berg Dr. med. Pal Bolcskei. Dieser hatte
dabei zunichst - ganz seiner Fachrich-
tung entsprechend — vor allem das Rau-
chen im Visier. ,,Bolcskei hatte die Idee:
Wenn es schon friih ein Schulprogramm
gabe, mit dem Kinder sich und ihren
Korper kennenlernen und soziale Kom-
petenzen entwickeln, kénnte man sie da-
durch besser vor einer spiteren Tabak-
sucht schiitzen®, berichtet Thomas Dup-
rée, Geschiftsfithrer des inzwischen ge-

griindeten Vereins Programm
Klasse2000. Bolcskei bildete am Institut
fiir praventive Pneumologie einen Ar-
beitskreis aus Arzten, Psychologen und
dem Gesundheitsamt, und gemeinsam
entwickelte man das erste Schulpro-
gramm ,,Klasse 2000 - rauchfrei®. Zu-
nichst wurden 234 Klassen mit etwa
6000 Kindern in Bayern betreut, und
zwar von Assistenzirzten, die neben ih-
rer Kliniktétigkeit in die Klassen gingen
mit dem Ziel, die Schiiler fiir das Thema
Gesundheit zu begeistern. ,,Das fing al-
les ganz klein an, ohne Excel oder struk-
turierte Organisation — der Chef verteil-
te die Arbeit, wie es halt so war®, berich-
tet Duprée. Die Entstehung des Pro-
gramms in dieser Zeit erklart auch den
Namen: ,,Zur gleichen Zeit hatte die
WHO ein dhnliches Programm initijert:
Mehr Gesundheit fiir alle bis 2000. Das
Jahr 2000 war damals der Inbegriff fiir
Zukunft und Verdnderung®, so Duprée.

Praventionsforschung im Wandel
Das Programm traf auf grofie Resonanz
und es wurde klar: So ist es nicht gut zu
managen, eine Ausweitung ausgeschlos-
sen. Nach zwei Jahren wurde die erste
Schreibkraft angestellt, die erste EDV-
Tabelle hielt Einzug und brachte Listen
und Ordnung ins Biiro. Parallel dazu
entwickelte sich auch die Préventions-
forschung weiter: ,Wiahrend in den 70er
Jahren noch eher auf Abschreckung ge-
setzt wurde, riickte ab den 80er Jahren
die Gesundheitsforderung immer mehr
in den Vordergrund®, weify Duprée. Ent-
sprechend dieser Entwicklung dnderte
sich auch der Inhalt des Unterrichtspro-
gramms nach und nach, sodass es inzwi-
schen nicht mehr nur ums Rauchen geht,
sondern um nicht weniger als eine all-
umfassende Forderung der Gesundheits-
und Lebenskompetenzen der Kinder.
Um dies nachhaltig zu erreichen, be-
inhaltet das Programm fiinf Bausteinen,
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in denen die Kinder lernen, was sie selbst
tun konnen, damit es ihnen gut geht und
sie sich wohlfiihlen (siehe Kasten) — und
dies eben nicht in einzelnen, sporadi-
schen Aktionen, sondern kontinuierlich
tiber die ganze Grundschulzeit hinweg.
In diesem Aspekt sieht Duprée unter an-
derem auch den Grund fiir den Erfolg:

»Klassisch laufen solche Programme in
Form von Schulungen fiir Lehrkrifte,
die man dann anschlieffend in die Klas-
sen schickt. Da fehlt dann jegliche Uber-
priifung und Nachhaltigkeit. Durch die
Begleitung tiber vier Jahre ist die opti-
male Kontinuitit gewéhrleistet.

Doch das ist nur der eine Teil der
Wahrheit. Der andere maf3gebliche As-
pekt fiir den Erfolg von Klasse2000 ist
die Arbeit der Gesundheitsforderinnen
und -forderer. Diese gehen auf Hono-
rarbasis nach vorgegebenem Schema
bis zu dreimal pro Schuljahr in die
Klassen und erarbeiten die jeweiligen
Inhalte des Programms gemeinsam mit
den Kindern und Lehrkriften. ,Die
Schule wird also von extern unterstiitzt.
Die Forderer bringen neue Impulse, fri-
schen Schwung und mehr Motivation,
dranzubleiben®, ist Duprée iiberzeugt.
In der Zeit zwischen den Besuchen

steht den Lehrkriften umfangreiches
Material und ausfiihrliche Unterrichts-
konzepte zur Verfiigung, das Gelernte
zur vertiefen und fortzufiithren.
Gesundheitsférderin bzw. -forderer
kann im Prinzip jeder werden, der eine
gesundheitliche oder péddagogische
Qualifikation hat und dem Kinder am
Herzen liegen. Nach einer Bewerbung
und einer Schulung geht es dann mit
den entsprechenden Materialien in die
Klassenzimmer. Bei Fragen stehen den
Gesundheitsférderern 20 regionale Ko-
ordinatorinnen mit Rat und Tat zur Sei-
te — ebenso wie den teilnehmenden
Schulen, oder solchen, die Interesse da-
ran haben. Bevor es allerdings losgehen
kann, braucht die Schule einen oder
mehrere Paten, die die Finanzierung
gewihrleisten. Pro Klasse und Schul-
jahr werden 280 € benétigt, um die Kos-
ten zu decken. Forderer konnen zum
Beispiel regionale Organisationen oder
Fordervereine sein. ,Besonders aktiv
sind hier die Lions Clubs, die nicht sel-
ten beschlieflen, das Programm zu f6r-
dern und dann ihrerseits die Schulen
ansprechen®, berichtet Duprée. Eben-
falls hervorzuheben sind Krankenkas-
sen, die in einigen Bundeslindern in

Das Programm Klasse2000 - so funktioniert’s

Grundlegende Idee des Programms Klasse2000 ist die Férderung
von Gesundheit, Wohlbefinden und Lebenskompetenz bei Schiiler-
innen und Schiilern in den Klassen 1 bis 4. Dies soll erreicht werden
durch 15 Schulstunden pro Schuljahr, die zum Teil von den Lehrkraf-

ten, zum Teil von den Gesundheitsforderinnen und -férderern unter-
richtet werden. Die Inhalte lassen sich dabei in flinf Bausteine einteilen:

— gesund essen und trinken,

— bewegen und entspannen,

—sich selbst mégen und Freunde haben,
_ Probleme und Konflikte 16sen,

— kritisch denken und Nein sagen.

Anschaulich, handlungsorientiert und kindgerecht werden basale Themen wie der
Bewegungsapparat, die Funktion der Atmung oder Entspannungsiibungen (Klasse 1)
bis hin zu komplexeren Themen wie etwa die Wirkungsweise von Werbung oder wie
man Gruppendruck widersteht (Klasse 4) behandelt. Flankiert werden diese Stunden
von der digitalen Lernplattform KLARO Labor,
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Weitere Informationen unter
www.klasse2000.de (=]

einer KLARO App und Informationsmaterial fur
Eltern. Immer und tberall dabei: Das
Strichmannchen Klaro, das die Kinder als
Identifikationsfigur durch das Programm
begleitet.

ERE

Kooperationen mitunter die komplette
Patenschaft tiiber die vier Jahre fiir eine
bestimmte Anzahl von Schulen iiber-
nehmen. Allerdings bleibt die Suche
nach einem Paten Aufgabe der Schule,
wie Duprée hervorhebt: ,Wenn wir wen
kennen und wissen, dass jemand Pate
werden mochte, da helfen wir bei der
Vermittlung. Aber wir kdnnen nicht fir
alle Schulen die Patenschaften vermit-
teln oder garantieren.”

Der Erfolg lasst sich in Zahlen
gieBlen

Aber machen sich diese ganzen Anstren-
gungen auch bezahlt? Ein Blick auf die
Website kldrt diese Frage rasch: Dort
sind einige Evaluationen von Universi-
titen und Instituten aufgefiihrt, die in
einfachen Balkendiagrammen die be-
achtliche Wirkung des Programms zei-
gen. So etwa auch eine Studie des Krimi-
nologischen Forschungsinstituts Nie-
dersachsen. Dort wurden unter anderem
Jugendliche in der neunten Klasse zu ih-
rem Cannabiskonsums befragt und be-
ziiglich ihrer Teilnahme an Klasse2000
verglichen. 2,9 % der Jugendlichen aus
der Klasse2000-Gruppe gaben an, mehr-
mals im Monat Cannabis zu konsumie-
ren, ohne das Préaventionsprogramm
waren es 4,2 % — ein signifikanter Unter-
schied. Dank solcher Ergebnisse hat es
Klasse2000 inzwischen auch in die grii-
ne Liste Pravention geschafft, und dort
in die beste Kategorie mit nachgewiese-
ner Effektivitat.

Bleibt noch die Frage, welche Schulen
iiberhaupt teilnehmen? Hierzu kann Du-
prée berichten: ,Manche Schulen sagen,
wir kimpfen mit so vielen anderen Pro-
blemen, wir haben keine Zeit fiir solch
ein Programm. Aber manchmal sagen
die Schule dann auch: Jetzt erst recht,
unsere Schiiler brauchen das. In einer
Befragung von 2024 gaben 25-27 % der
teilnehmenden Lehrkrifte an, eine Klas-
se in sozial schwieriger Lage zu betreu-
en.“ Und so schaftt es das Programm auf
eine beeindruckende Zahl: Im Schuljahr
24/25 haben 14,9% aller Grundschul-
klassen in Deutschland teilgenommen -
das heif3t, knapp jede 7. Schulklasse war
dabei. Und weitere Klassen konnen gern
teilnehmen - wer weif3, vielleicht ist Ge-
sundheitsforderung ja auch irgendwie
ansteckend? Dr. med. Swanett Koops
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Prisma

Pettersson und Findus

— Der alte Pettersson bekommt eines Ta-
ges eine kleine Katze geschenkt. Findus
bringt neues Leben in den einsamen Alltag
von Pettersson. Gemeinsam erleben sie
Weihnachten, erkunden die Natur, kiim-
mern sich um die Hiihner, feiern Geburtstag,
Uberwinden schlechte Laune und machen
ein Feuerwerk. Findus sorgt dafir, dass
Petterssons Leben wieder einen Sinn erhalt
und er flexibel bleibt. Sie erleben viele
Abenteuer zusammen, die in den verschie-
denen Blicher nachzulesen sind.

Warum dieses Buch: Die detailreichen Illus-
trationen laden die Kinder immer wieder
ein, Neues zu entdecken. In der Identifikati-
on mit Findus kdnnen Kinder neugierig,
lebhaft und ein bisschen frech sein. Bei
Pettersson sehen sie Geduld, Kreativitat
und liebevolle Begleitung. Die Geschichten
sind voller ungewéhnlicher Ideen und Erfin-
dungen. Besonders gelungen ist die Dar-
stellung der Beziehung zwischen Jung und
Alt, die auf gegenseitigem Respekt, Vertrau-
en, Verstandnis und Zusammenhalt beruht.
Alltagsnahe Themen und Gefiihle, wie
Neugier, Freude, Streit und Versdhnung
werden humorvoll und kindgerecht erzahlt.
Kinderbuicher, die wichtige Lebenswerte
vermitteln, starken Kinder und Erwachsene.

= Sven Nordqist
%‘ TPettersson wa fmdug/ |
¥ Unsere schonsten é

® P

Abenteuer

Sven Nordqvist, Angelika Kutsch
Pettersson und Findus
Oetinger,

ab 4 Jahren,

24,00 €
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Fiir Eltern, Kinder und Kinderarzt*innen

Kinderbuch-Empfehlungen

Empfehlungen fir Eltern, Kinder und Kinderarzte zu verschiedenen Themen.

Von Dipl.-Psych. Wiebke Claen

Der Wal nimmt ein Bad

— Heuteist Badetag und der Wal macht es
sich in der Wanne gemiitlich. Warmes Was-
ser, Schaum und die Badeente lassen den
Wal entspannen. Da steht die Schildkrote in
der Tir und jammert, weil ihr der Riicken
weh tut und sie auch mit in die Wanne
mochte. ,Na gut”, sagt der Wal. Da steht
bibbernd der Biber in der Tir und méchte
sich in der Wanne wéarmen, der Storch
mochte sich die Beine waschen und der
Eisbar hat dreckiges Fell. Nach und nach
flllt sich die Wanne, bis dem Wal der Kragen
platzt.

Warum dieses Buch: Der lustigen, kleinen
Geschichte konnen die Kinder gut folgen. Es
ist in einfacher Sprache geschrieben und
die Kinder horen Adjektive und lautmaleri-
sche Worte, die zum Mitmachen einladen.
Bei wiederholtem Vorlesen werden die

Kinder mitsprechen und sich vielleicht noch
eine Reihe anderer Tiere ausdenken. Das
Buch hat dicke Seiten, so dass schon die
Kleinen umblattern konnen. Ein wunderbar
liebevolles Kinderbuch, das Lernen, Fanta-
sie und Freude miteinander verbindet.

Susanne StraBer

DER WAL
NIMMT
EIN BAD

Peter Hommer Verlag

Susanne StraBer

Der Wal nimmt ein Bad
Peter Hammer Verlag,
ab 1 Jahr,

14,90 €

Dr. Seuss” Schlummerbuch

— Zitate aus dem Buch beschreiben es am
Besten: ,Gahnen steckt an, so dhnlich wie
Lachen. Fangt einer erst an, missen alle es
machen. Bei Willi Wanns Freunden, so wird
nun berichtet, hat man Gahner bis hinab in
den Rachen gesichtet... Vom Tag bleibt jetzt
nur noch ein winziger Rest. Zwei Fluffi-
Flaum-Végel bauen ihr Nest. Und wie oft
muss ich denken, wie schaffen die das, ohne
sich zu verrenken?... Uberall ist es nun
Mucksmauschenstill. Und jeder schlaft ge-
nau da, wo er will.

Warum dieses Buch: 1962 hat Dr. Seuss
dieses Buch geschrieben und gezeichnet.
Erst 2022 ist es ins Deutsche {ibersetzt und
bezaubert durch Fantasie, verrlickte Figu-
ren, musikalischen Sprachfluss und Ideen-
reichtum. Die Vorleser werden vor die Auf-
gabe gestellt, ihre Zunge und Aussprache
zu trainieren, um den Reimen ihren Witz

und ihre Besonderheit zu entlocken. Dieses
Buch macht viel SpaB. Rituale vorm Schla-
fengehen schaffen Geborgenheit und Si-
cherheit. Vorlesen ist eines der schonsten
Rituale und eine Investition in die Lesezu-
kunft.

Deutsch von Nadia Budde
Dr. Seuss’ Schiummerbuch
Kunstmann,

ab 3 Jahren,

19,00 €
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Harnwegsinfektionen
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Diagnostik kommt es an!

Cannabiskonsum

Neue Leitlinie mit evidenz-
basierten Empfehlungen
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O Vaxneuvance® e MSD i'NFECTOBHARM
‘\ issen wirkt.

Pneumokokken-Polysaccharid-Konjugatimpfstoff . . . ) .
(15-valent, adsorbiert) Gemeinsam stark fiir Impfungen — MSD in Kooperation mit InfectoPharm

Pneumokokken-Impfungist mehr
als breite Serotypenabdeckung
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Vaxneuvance®

l6ste eine starke Immunantwort gegen
alle 15 enthaltenen Serotypen,
einschlieBlich Serotyp 3, aus.*1?

Vaxneuvance® wird bei Kleinkindern, Kindern und Jugendlichen im Alter von 6 Wochen bis < 18 Jahren
fiir die aktive Inmunisierung zur Pravention von e invasiven Erkrankungen e Pneumonien ® und akuter Otitis media
angewendet, die durch Streptococcus pneumoniae verursacht werden.

* V; e® loste | worten aus, wie fiir alle 15 im Impfstoff enthaltenen Serotypen durch die IgG-Ansprechraten, 1gG-GMCs und OPA-GMTs ermittelt wurde. 30 Tage nach der Boosterdosis ist Vaxneuvance® dem 13-valenten PCV fiir die 13 gemeinsamen
Serotypen nicht unterlegen und fiir die 2 zusétzlichen Serotypen (22F und 33F) iiberlegen, wie iber die IgG-Ansprechrate und die IgG-GMCs ermittelt wurde.?

GMC: geometrisch mittlere Konzentration; GMT: geometrisch mittlerer Titer; IgG: | lobulin G; OPA: h ytare Aktivitat

1. Fachinformation Vaxneuvance®, Stand November 2024.

2. Martinon-Torres F et al. A Phase IIl, multicenter, randomized, double-blind, active comparator-controlled study to evaluate the safety, tolerability, and immunogenicity of V114 compared with PCV13 in healthy infants (PNEU-PED-EU-1). Vaccine 2023;41(21):3387—
3398 [inklusive Supplement].

W Dieses Arzneimittel unterliegt einer zusatzlichen Uberwachung. Dies ermaglicht eine schnelle Identifizierung neuer Erkenntnisse (iber die Sicherheit. Angehdrige von Gesundheitsberufen sind aufgefordert, jeden Verdachtsfall einer Nebenwirkung zu melden.

ion in einer Fertigspri

Wirkstoff: Pneumokokken Po\ysacchand Konjugatimpfstoff (15-valent, adsorbiert) Zus.: 7 Dosis (0,5 mi) enth.: Je 2 Mikrogramm der Pneumokokken-Polysaccharid-Serotypen 1, 3, 4, 5, 6A, 7F, 9V, 14, 18C, 19A, 19F, 22F, 23F, 33F u. 4 Mikrogramm des
Pneumokokken-Polysaccharid-Serotyps 68, alle konjugiert an CRM,.-Trégerprotein (nicht-toxische Mutante d. Diphtherie-Toxins aus Corynebacterium diphtheriae CT, rekombinant exprimiert in Pseudomonas fluorescens) u. adsorbiert an Aluminium-
phosphat-Adjuvans. 7 Dosis (0,5 ml) enth.: 125 Mikrogramm Aluminium (AF**) u. etwa 30 Mikrogramm CRM, -Tragerprotein. Sonst. Bestandt.: Natriumchlorid (NaCl), L-Histidin, Polysorbat 20, Wasser fiir Injekt.-zwecke. Anw.: B. Kleinkdrn., Kdrn. u.
Jugendl. im Alter von 6 Wochen bis < 18 J. fiir d. aktive Immunisierung zur Prévention v. invasiven Erkrank., Pneumonien u. akuter Otitis media, die durch Streptococcus pneumoniae verursacht werden. B. Pers. ab 18 J. fiir d. aktive Immunisierung
zur Prévention v. invasiven Erkrank. u. Pneumonien, d. durch Streptococcus pneumoniae verursacht werden. Vaxneuvance® sollte entsprechend den offiziellen Impfempfehlungen angewendet werden. Gegenanz.: Uberempf.-keit gg. d. Wirkstoffe
od. e. d. sonst. Bestandt. od. gg. andere Diphtherie-Toxoid-enthalt. Impfstoffe. Vorsicht bei: Akuter schwerer febriler Erkrank. od. akuter Infektion. Pers., d. Antikoagulanzien erhalten. Thrombozytopenie. And. Gerinnungsstor., wie Hamophilie.
Friihgeb. (s 28 Schwangerschaftswoche b. Geburt). Immunsuppr. Ther., genet. Defekt, HIV-Infektion od. and. Griinden f. Immunschwéche. Nebenw.: Kleinkdr/Kdr (6 Wo. bis < 2 J.): Sehr haufig: Vermind. Appetit. Reizbark. Somnolenz. Fieber; Fieber
(239 °C); Schmerzen a. d. Injekt.-stelle; Erythem a. d. Injekt.-stelle; Schwellung a. d. Injekt.-stelle; Verhartung a. d. Injekt.-stelle. Haufig: Urtikaria; Ausschl. Erbr. Fieber (= 40 °C); blauer Fleck/Hamatom a. d. Injekt.-stelle. Gelegentl.: Urtikaria a. d.
Injekt.-stelle. Kdr./Jugendl. (2 bis < 18 J.): Sehr haufig: Kopfschmerzen. Myalgie. Schmerzen a. d. Injekt -stelle; Erythema d. Injekt.-stelle; Schwellung a. d. Injekt.-stelle; Ermiidung. Héufig: Vermind. Appetit. Reizbark. Somnolenz. Urtikaria. Ubelk. Fieber;
Verhartung a. d. Injekt.-stelle; blauer Fleck/Hamatom a. d. Injekt.-stelle. Gelegentl. Erbr. Nicht bekannt: Ausschlag. Erw.: Sehr héufig: Kopfschmerzen. Myalgie. Schmerzen a. d. Injekt.-stelle; Erythem a. d. Injekt.-stelle; Schwellung a. d. Injekt.-stelle;
Ermiid. Haufig: Arthralgie. Jucken a. d. Injekt.-stelle. Gelegentl: Schwindelgefiihl. Ausschlag. Ubelk.; Erbr. Fieber; Warme a. d. Injekt.-stelle; blauer Fleck/Hamatom a. d. Injekt.-stelle; Schiittelfrost. Selten: Uberempf.-keitsreakt. einschl. Zungenodem,
Flush u. Engegefiihl d. Halses. Urtikaria. Warnhinw.: Nicht intravaskular verabreichen. Fiir den Fall e. akuten anaphylaktischen Ereignisses angemessene med. Behandlungsmaglichk. u. Uberwachung bereithalten. Hinw. zu Schwangersch. u. Stillz.
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