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Kennen Sie |hre Mutation?
Die Antwort liegt in den Genen.

Fur einen Teil der Patienten mit Mukoviszidose gibt es schon heute
eine medikamentose Behandlung der Krankheitsursache. Deshalb ist
es wichtig, dass Patienten ihre Mutation auf beiden Allelen kennen.

Durch die gezielte medikamentose Behandlung der Krankheitsursache
kann das Krankheitsbild und die Lebensqualitat verbessert werden.

Wir investieren in neue Behandlungsansatze, um innovative Medikamente
fir Menschen mit schwereren Erkrankungen fokussiert zu entwickeln.
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THE SCIENCE of POSSIBILITY
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In der heutigen Welt konnen wir es uns nicht
leisten, in der Isolation zu leben. Darum sollte
man drei Sprachen haben: eine regionale, eine
nationale und eine Internationale.

Indira Priyardarshini Gandhi

Indische Politikerin (1917 - 1984)

Liebe Leser,

vor einem Jahr haben wir an dieser Stelle der Hoffnung Ausdruck verliehen, dass sich im Jahr 2015
eine Verbesserung des wirtschaftlichen Druckes und damit der engen Personalsituation und materi-
ellen Ressourcen einstellen moge. Nachdem dieses Jahr wieder im Fluge vorbei gegangen ist, stellen
wir erniichtert fest, dass dies nicht der Fall ist. Trotzdem war es durch den grofSen und nimmermii-
den Einsatz der Mitarbeiter moglich, den hohen medizinischen Standard und die exzellenten Leis-
tungen in Forschung und Lehre im Dr. von Haunerschen Kinderspital aufrechtzuerhalten. Hierfiir
maochten wir an dieser Stelle allen Mitarbeitern von ganzem Herzen danken! Vom grofen Spektrum
unserer klinischen Arbeit zeugen die Beitrige auf dem stark besuchten diesjihrigen ,Hauner-Tag“
vom 14. November, die Sie in diesem Heft des ,,Hauner-Journals“ nachlesen konnen.

Das Jahr 2015 war auch aufSerhalb unseres Kinderspitals fiir uns alle von vielen eindriicklichen
Erlebnissen geprigt und die Weltpolitik, wie vor allem die Ereignisse im Nahen Osten und in Ost-
europa wirken nun sehr deutlich auch in unser Kinderspital hinein. So betreuen wir immer mehr
Fliichtlingskinder mit oft schweren Erkrankungen im Spital, viele unserer Arzte tun Freiwilligen-
dienst am Miinchner Hauptbahnhof und in Fliichtlingsunterkiinften und bei den Patienten aus der
Ukraine, Russland und anderen GUS-Staaten, die bei uns Hilfe suchen, offenbaren sich immer
grofler werdende finanzielle Schwierigkeiten, die auch fiir uns die Behandlungsoptionen reduzieren.
All dies macht uns nachdenklich, gerade zur Zeit des Jahreswechsels. Wir wiinschen Ihnen allen
viel Freude beim Lesen dieses Heftes und alles Gute fiir das Jahr 2016!

Mit freundlichen GriifSen

v
L

Prof. Dr. Christoph Klein Prof. Dr. D. von Schweinitz
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Mitglieder des neuen Forschungsverbundes,
von links nach rechts:

Raz Somech (Tel Aviv), Josef Penninger (Wien),
Kanya Suphapeetiporn (Bangkok), Scott Snapper
(Boston), Christoph Klein (Dr. von Haunersches Kin-
derspital, Miinchen), Ekrem Unal (Kayseri), Alexio
Muise (Toronto) und Roya Sherkat (Isfahan).

Auftakt des DAAD-Thematischen Netzwerks

Forschung fiir seltene Erkrankungen und personalisierte Medizin

Seit April 2015 fordert der Deutsche Akademische Aus-
tauschdienst (DAAD) im Rahmen der Programmlinie ,Stra-
tegische Partnerschaften und Thematische Netzwerke” den
Forschungsverbund ,Forschung fiir seltene Erkrankungen
und personalisierter Medizin” am Dr. von Haunerschen Kin-
derspital. Der Verbund hat sich am 20. und 21. Oktober zum
ersten gemeinsamen Strategietreffen sowie gleichzeitiger
Fachtagung und Workshop zum Thema ,Very Early Onset
Inflammatory Bowel Disease” auf Herrenchiemsee getrof-
fen. Vertreter der Partnerinstitute in Thailand, Israel, der
Tiirkei, im Iran, den USA, Kanada und Osterreich stellten ihre
Arbeitsbereiche, Forschungsprojekte sowie institutionel-
len Rahmenbedingungen fiir Austauschmdoglichkeiten von
Studenten und Hochschulpersonal vor. Besonders im Be-
reich seltener Erkrankungen ist die universitare sowie inter-
nationale Forschungszusammenarbeit fir die Entwicklung
neuer, individualisierter Therapien unabdingbar. Durch die
groBziigige Forderung des DAAD kann eine bereits beste-
hende internationale Kooperation intensiviert werden. Frau
Helen Schomer vom DAAD stellte die Forderlinie ,Strategi-
sche Partnerschaften und Thematische Netzwerke”, eine der
wichtigsten Programmlinien des DAAD, die vom Bundesmi-
nisterium fir Bildung und Forschung finanziert wird, vor. Ne-
ben dem kontinuierlichen Austausch von Studierenden und
Expertinnen auf dem Gebiet der Forschung fir seltene Er-
krankungen wird durch das Thematische Netzwerk auch die
Teilnahme ausgewahlter Nachwuchswissenschaftlerinnen
und —wissenschaftler an der Tagung erméglicht.

Josef Penninger vom Institut fiir Molekulare Biotech-
nologie in Wien sprach in seiner Key Lecture tiber die Neu-
entdeckung genetischer Zusammenhange im Bereich des
Immunsystems. Im Zentrum der Auftaktveranstaltung stand
der Austausch von Erfahrungen in der Diagnostik und The-
rapie der kleinen Patienten weltweit, die an verschiedensten
Infektionen und Immunerkrankungen leiden, mit dem Ziel,
neue Konzepte fiir jedes einzelne Kind entwickeln zu koén-
nen.

Das von nun an jedes Jahr stattfindende Treffen wird je-
weils unter einem thematisch anderen Fokus liegen. So be-
inhaltete der zweite Tag des Meetings einen Workshop zum
Thema chronisch-entziindliche Darmerkrankungen im Kin-
desalter. Neben Dr. Daniel Kotlarz vom Dr. von Haunerschen

Kinderspital stellten verschiedene Arbeitsgruppen um Scott
Snapper vom Boston Children’s Hospital, Aleixo Muise vom
Hospital for Sick Children in Toronto sowie Josef Penninger
vom IMBA ihre Forschungsfelder vor. Daniel Sprockett von
der Stanford University, Rob Vries vom Hubrecht Institute,
Judy Cho von der Icahn School of Medicine at Mount Sinai,
Holm Uhlig von der University of Oxford prédsentierten in ei-
ner weiteren Session ihre neuesten Forschungsergebnisse.
Durch die anschlieBende Diskussion wurden weitere Vernet-
zungsmoglichkeiten und Gelegenheit zur Zusammenarbeit
aufgegriffen.

Auch die bereits vorhandenen Ausbildungsstrukturen
am Dr. von Haunerschen Kinderspital wurden durch das
Meeting weiter ausgebaut. Raz Somech vom Sheba Medical
Academic Center, Tel Aviv hielt im Rahmen der Else Kroner
Fresenius Clinical Research School Miinchen, ein eben-
falls am Dr. von Haunerschen Kinderspital angesiedeltes
Forschungskolleg fiir junge Arzte, die einen Einblick in die
Forschung erlangen mochten, einen Workshop mit dem
Titel ,Becoming a clinician scientist”, an dem sowohl die lo-
kalen Nachwuchswissenschaftler sowie die internationalen
DAAD-Stipendiaten teilnehmen konnten. In dem Workshop
wurden die aktuellen Herausforderungen, welche die volle
Ausiibung beider Berufe in nur einer Karriere mit sich brin-
gen, erdrtert und unter reger Teilnahme der Nachwuchswis-
senschaftler diskutiert. Sich furr eine Karriere zu entscheiden,
die in beiden Bereichen beheimatet ist und so ausgehend
von klinischen Beobachtungen das grundlagenmedizinische
Verstandnis der Patienten zu erfassen versucht, bringt zeitli-
che Herausforderungen und Konflikte mit sich, doch nur so
kann die Chance auf ganzheitliche Heilung fiir Patienten mit
seltenen Erkrankungen steigen.

Die rund 50 Teilnehmer der Veranstaltung waren am
Ende der beiden Tagen zuversichtlich, neue Kooperations-
partner gefunden zu haben, mit denen sie der Mission, dass
irgendwann kein Kinder mehr an einer seltenen Erkrankung
sterben sollte, hoffentlich ein Stlick ndher gekommen sind.
Die wissenschaftliche Atmosphéare wurde auch inspiriert von
der wunderschonen Lage des Konferenzortes auf der Insel
Herrenchiemsee an Bayerns grof3tem See, welcher bei herrli-
chem Herbstwetter flir gute Stimmung sorgte. |
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30 Jahre Haemate® P — Goldener Standard®

in der Behandlung des von-Willebrand-Syndroms (vVWS)

" E. Berntorp, Haemophilia, 1999, 5, Suppl.

Haemate® P 250/500/1000 Wirkstoff: Blutgerinnungsfaktor VIII, human,
von-Willebrand-Faktor, human,Zusammensetzung: Haemate
P250/500/1000 setzt sich zusammen aus Pulver und Losungsmittel zur
Herstellung einer Injektions- oder Infusionslésung und enthalt nominal
600/1200/2400 I.E. von Willebrand Faktor-Ristocetin Kofaktor Komplex
(VWF:RCO) und 250/500/1000 I.E. Blutgerinnungsfaktor VIII (FVIII:C).

Sonstige Bestandteile: Human-Albumin, Glycin, Natriumchlorid, Natrium-
citrat. Anwendungsgebiete: #Von Willebrand-Syndrom (VWS): Prophyla-

xe und Therapie von Blutungen oder Blutungen wahrend Operationen, fiir
den Fall, dass die Behandlung mit Desmopressin (DDAVP) alleine nicht

wirksam oder kontraindiziert ist.#Hdmophilie A (angeborener Faktor-VIII-
Mangel): Prophylaxe und Therapie von Blutungen, Therapie bei erwor-

benem Faktor-VIlI-Mangel und Behandlung von Patienten mit Antikérpern
gegen Faktor VIIl Gegenanzeigen: ®Bekannte Uberempfindlichkeit gegen
jegliche Bestandteile des Prapa
schaft und Stillzeit nur bei klarer Indikationsstellung angewendet werden,
da keine Erfahrung tiber die Anwendung bei Schwangerschaft und Stillzeit

rates eHaemate P sollte in der Schwanger-

vorliegen.eBei der Anwendung von aus menschlichem Blut oder Plasma
hergestellten Arzneimitteln konnen Infektionserkrankungen durch die
Ubertragung von Erregern — auch bisher unbekannter Natur — nicht voll-
standig ausgeschlossen werden. Die Standardmethoden zur Vermeidung
von Infektionskrankheiten sind fiir z.B. Parvovirus B 19 von eingeschréank-
tem Wert. Parvovirus-B-19 Infektionen konnen schwerwiegende Folgen
fir schwangere Frauen und fir Personen mit Inmunmangelkrankheiten
oder gesteigerter Erythropoese haben. Nebenwirkungen: ¢In sehr seltenen
Fallen wurden Uberempfindlichkeitsreaktionen oder allergische Reakti-
onen beobachtet, in manchen Fallen kénnen sich diese zu schwerer
Anaphylaxie (einschlieBlich Schock) entwickeln. eIn sehr seltenen Fallen
wurde Fieber beobachtet.ePatienten kénnen in sehr seltenen Fallen

Hemmkérper gegen Faktor VIII entwickeln.eSehr selten kénnen Thrombo-
sen und/oder Thromboembolien auftreten. Dosierung: Von-Willebrand-

Syndrom, Im Allgemeinen hebt 11. VWF:RCo den Plasmaspiegel des
VWEF:RCo um ca. 2% an. VWF:RCo Spiegel > 0,6 I.E./ml (60%) und FVIII:C
Spiegel > 0,4 |.E./ml (40%) sollten angestrebt werden. In der Regel

Haemate' P

von Willebrand factor/factor VIl

werden 40-80 I.E./kg von Willebrand Faktor (VWF:RCo) und 20-40 I.E

KG zur Blutstillung empfohlen. Eine Anfangsdosis von 80 I.E./
kg von-Willebrand-Faktor kann erforderlich sein, besonders bei Patienten
mit Typ 3 von-Willebrand-Syndrom, bei denen zur Erhaltung addquater
Plasmaspiegel hohere Dosen als bei anderen Typen des von-Willebrand-
Syndroms erforderlich sein konnen. Dosierung und Dauer der Therapie
richten sich nach dem klinischen Zustand des Patienten, nach Art und
AusmaB der Blutung und den VWF:RCo und FVIII:C Spiegeln. Eine ange-
messene Dosierung sollte alle 12-24 Stunden wiederholt werden.Zur
Vorbeugung von tibermaBigen Blutungen wahrend und nach Operationen
sollte das Prdparat 1 bis 2 Stunden vor der Operation verabreicht werden.
Hamophilie A: Dosierung und Dauer der Substitutionstherapie richten sich
nach dem Schweregrad des Faktor-VIlI-Mangels, nach Ort und AusmalB
der Blutung und nach dem klinischen Zustand des Patienten. Verschrei-
bungspflichtig. Stand: April 2012. Pharmazeutischer Unternehmer: CSL
Behring GmbH, Philipp-Reis-StraBe 2, D-65795 Hattersheim
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An International Bachelor Student

With the dream of being a biomedical researcher in the future, I - a senior student - started to look

for a chance to go abroad and to be able to learn new technologies. The first step in fulfilling my

dream was the important internship for my graduation. I was thinking and wondering where there

could be an adequate place that would offer me a position in its lab and after my investigation I

found AG Klein at the Dr. von Hauner Children’s Hospital. It was my first time traveling outside my

home country — my first time in Munich, Germany with a 6-month internship.

My first month began with reading articles, collecting infor-
mation and sources, proposing a protocol to fill some gaps
of a brand new technique, mRNA display using together with
NGS for analysis of protein-protein interactions. | was so ex-
cited about it, about challenges and designs. | also took some
lessons and advices through observing technicians’ works
such as DNA extraction from
blood sample, freezing cells,
Western Blot, etc. and at-
tended the lab meetings.
My project mainly focused
on the part of designing and
expressing RLTPR (CARMIL2)
constructs as bait proteins
for mRNA display. | worked
independently under the
guidelines and comments
from my supervisor. At that
time, my best friends were
PCR machine, cloning exper-
iments, protein expression
in E. coli and mammalian
293T cells and cell culture.
I had never thought that the project could open so many
unexpected difficulties. At some points, | even felt lost and
hopeless about it, but trying again and again to optimize all
experiments helped me a lot in learning from my own fail-
ures. Finally, | figured out some promising improvements
and solutions to organize everything before | left. | think
working in science sometimes can go that way, being stuck
with problems then trying to deal with it, making a progress
and discovering interested experience from the problems.
After all, 1 am really glad for having had this chance. During
weekends, | enjoyed meeting people, visiting a lot of beauti-
ful and famous places in Munich, traveling to nearby cities

and discovering Bavarian food. Munich is truly a wonderful
city with friendly people. | was lucky to visit the Oktoberfest
and surprised how amazing it was with the procession and
all other things during this festival. In my point of view, | had
many special valuable experiences and relationships that can
only be gained by working in a different country for a certain
period. This internship was
the best journey that | ever
took. | would like to express
my deepest gratitude to my
supervisor, a teacher who
inspired and helped me
with everything, Dr. Meino
Rohlfs. | would also like to
send my honest thanks to
Prof. Dr. Christoph Klein for
giving me a chance to com-
plete my internship in his
lab and to my contact per-
son, Ms. Lydia Wiesbock, for
her enthusiasm and every-
thing she had done for me.
| also appreciate Dr. Tilmann
Schober and Dr. Yanshan Liu, my colleagues in the lab. It was
a real pleasure to get to know them and to work with them
in the lab. Saying goodbye to Munich and the people who
| have met here is not the end of my journey to Munich; for
me, it is more likely a promise and a hope of coming back
soon in the future.

Looking forward to seeing you all again!
An intern from Hanoi, Vietnam

Ng6 Phuong Thao
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Haemoctin® — Der Wildtyp

Die sichere Kombination aus der Natur:
Faktor VIII mit Von-Willebrand-Faktor

Gut geschiitzt — ein Leben lang

» Wirksam, sicher und niedrig immunogen in einer
Anwendungsbeobachtung liber 12 Jahre!

 Mix2Vial und bei Raumtemperatur lagerfahig

Quellen: 1) Nemes L, Pollmann H, Becker T. Interim data on long-term efficacy, safety and tolerability of a plasma-derived factor VIll concentrate in 109 patients with severe haemophilia A. Haemophilia
2012,D01:10.1111/j.1365-2516.2011.02738.x.
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PD Dr. K.-H. Brisch, Leiter der Psychosomatik
am Dr. von Haunerschen Kinderspital, Gber
elterlichen Stress mit Sauglingen.

Lebhafte Diskussionen und gute Stimmung in
der Kaffeepause.

Prof. Dr. C. Klein diskutiert mit Prof. Dr. T.
Feuchtinger, dem neuen Leiter der Abteilung
Hamatologie/Onkologie im Dr. von Hauner-
schen Kinderspital nach dessen Vortrag tber
die neuen Méglichkeiten der Immuntherapie in
der Kinderonkologie.

Charmant und kompetent: die Registrierung
der Teilnehmer durch Frau Betzenbichler, Frau
Heidmann und Frau Moggert.

Prof. Dr. H.-G. Dietz in seinem Vortrag tber die
Zukunft der Kinderurologie. \

Frau PD Dr. B. Lange-Sperandio, Leiterin Dr. U. von Both, neu in der Abteilung
der Padiatrischen Nephrologie am Dr. von Infektiologie im Dr. von Haunerschen Kinderspi-
Haunerschen Kinderspital, spricht tiber tal, Uber die neuen Aspekte der Tuberkulose im
Urolithiasis und Nephrokalzinose. Kindesalter.

Frau PD Dr. E. Maier, Leiterin der Stoffwechselab-

Dr. U. Thiel von der Kinderklinik in Miinchen teilung des Dr. von Haunerschen Kinderspitals,
Schwabing berichtet tiber zuktnftige Maglich- spricht tiber die Erfolgsgeschichte des neonatalen
keiten der T-Zell-gestiitzten Immuntherapie bei Screenings in Bayern und die neuesten Entwick-

soliden Tumoren im Kindesalter. lungen in diesem Bereich.
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Frau PD Dr. B. Schaub in ihrem praxisnahen Vor-
trag Uber spezifische Immuntherapie bei allergi-
schen Erkrankungen.

Frau Dr. L. Wanie aus der Kinderchirurgischen
Klinik im Dr. von Haunerschen Kinderspital Gber
den aktuellen Standard der Therapie thermi-
scher Verletzungen.

Diskussionen erwiinscht! Dr. A. Griibel (Mitte) aus
der Kinderklinik in Miinchen Schwabing fragt nach.

Frau Dr. C. Menzel, Leiterin der
Kinderchirurgischen Ambulanz im Dr. von
Haunerschen Kinderspital, iber Neues bei

Frakturen des Ellenbogengelenkes.
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Dr. F. Hoffmann, Oberarzt der Intensivstation im
Dr. von Haunerschen Kinderspital, stellt die brand- 201 5
neuen Reanimationsrichtlinien fir Kinder vor.

Dr. F. Hauck, Leiter der Immundefektambulanz I I a u I I e I ta g

am Dr. von Haunerschen Kinderspital
Uiber praxisrelevante diagnostische Schritte bei
V. a. Immundefekt.

Der gemeinsame Fortbildungstag der Kinderklinik und Kin-
derchirurgischen Klinik im Dr. von Haunerschen Kinderspital
sowie der Kinderklinik Miinchen Schwabing.

In 24 Kurzvortrigen berichteten Arztinnen und Arzte des Dr.

von Haunerschen Kinderspitals und der Kinderklinik Miinchen
Schwabing tiber Neuigkeiten aus allen Bereichen der Pidiatrie und
Kinderchirurgie. Zudem bestand die Moglichkeit, in Kleingrup-

pen einen Reanimationskurs zu absolvieren.

ie Themen waren auch dieses Jahr wieder Kinderheilkunde und
; L Kinderchirurgie Querbeet: Das Neueste, Wichtigste und Interes-
Hands on! Dr. Lehner, Oberarzt der Kinderchirurgie santeste in Kiirze. Die Referenten waren ausgewiesene Experten,
im Dr. von Haunerschen Kinderspital, mit Teilneh- die den Auftrag ,prdgnant und praxisrelevant hervorragend
mern des Reanimationskurses. umsetzten. Eine weitere Besonderheit der Veranstaltung: kein
Industriesponsoring. In der Mittagspause stand fiir die 161 registrierten
Teilnehmer, vornehmlich niedergelassene Kinderirzte, ein kleiner Imbiss ,.to
go“ zur Verfiigung. In dieser Zeit konnten Besucher auch mit anwesenden
Referenten sprechen und es gab die Moglichkeit zum Reanimationstraining in
Kleingruppen, die von weit iiber 100 Teilnehmern genutzt wurde.

Wir danken allen engagierten Referenten, den disziplinierten (und diszipli-
nierenden) Vorsitzenden, der Kiiche, Herrn Woelke dem Photographen, Herrn
Tesche dem Horsaaltechniker, den drei Damen der Anmeldung, dem Reani-
mationsteam und den Organisatoren. Besonders freuen wir uns tiber den regen
Zuspruch und die lebhaften Diskussionen mit den Teilnehmern.

Wir freuen uns sehr tiber diese gemeinsame padiatrisch-kinderchirurgische
Fortbildungsveranstaltung zusammen mit den Kollegen aus Schwabing. Bei
der Ausrichtung wechseln wir uns mit der Kinderklinik Schwabing jahrlich
ab, dieses Jahr war die Veranstaltung wieder bei uns im Horsaal des Dr. von
Haunerschen Kinderspitals.

Doppelter C-Griff — Uben, Uben, Uben! Dr. F. DIE NACH STEN TERMINE

Bergmann, Oberarzt der Kinderchirurgie im Dr.
von Haunerschen Kinderspital, mit Teilnehmern

jeern 2016 in der Kinderklinik Schwabing (voraussichtlich am Samstag, 12. Novem-
des Reanimationskurses.

ber 2016) und 2017 wieder der Haunertag (voraussichtlich am Samstag,
11. November 2017).

Eine Zusammenfassung der wichtigsten Vortrdige finden Sie auf den folgenden
Seiten:
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Neue Entwicklungen in der Therapie
der Akuten Lymphatischen Leukamie -
Einer gegen alle, alle gegen einen

Prof. Dr. med. Tobias Feuchtinger

Die Akute Lymphatische Leukdmie ist die hiufigste
malige Erkrankung im Kindes- und Jugendlichenalter.
Mit den aktuellen multizentrischen Therapieoptimie-
rungsprotokollen kénnen heute mittels Polychemothe-
rapie >80% der Patienten langfristig geheilt werden.
Hierbei geht die Entwicklung dahin, durch risiko-
adaptierte Reduktion der Therapieintensitat langfristig
gute Lebensqualitit und eine moglichst geringe Rate
an Nebenwirkungen und Spitfolgen zu erreichen. Fiir
einen Teil der Patienten reichen die bislang verfiigbaren
Therapieoptionen aber nicht aus. Diese Leukdamien sind
resistent auf die konventionelle Behandlung inklusive
Stammzelltransplantation.

Basierend auf der Erkenntnis, dass das menschliche
Immunsystem in der Lage ist, bosartige Zellen auf ver-
schiedenste Weise zu erkennen und zu kontrollieren,
haben in den letzten Jahren die Bemiihungen um eine
Immuntherapie bei Krebserkrankungen stetig zuge-
nommen. Die Immunogenitit wird bestimmt von der
Antigenitit und den immunmodulatorischen Faktoren
der malignen Zellen. Ein vielversprechender Ansatz ist
die Verabreichung malignomspezifischer T-Zellen, die
die Zielstrukturen entweder iiber ein Antikorperkon-
strukt (bispezifische CD3/19 T-Zell Engager), T-Zell-
Rezeptor (TCR) oder iiber einen chimiren Antigen-

Prof. Dr. med. Tobias Feuchtinger

rezeptor (CAR) erkennen. CARs sind an die Struktur
eines Antikorpers angelehnt und bestehen zusitzlich
aus einer Transmembrandoméne und einem oder meh-
reren intrazelluldren Dominen. Studien verschiedener
europdischer und US-amerikanischer Zentren zeigen,
dass pédiatrische Patienten mit refraktirer oder rezidi-
vierender ALL nach Therapie mit bispezifischen CD3/19
T-Zell-rekrutierenden Antikorpern oder adoptivem
Transfer von CD19-spezifischen CAR T-Zellen in 50 bis
70 % eine komplette Remission (CR) erreichen.

Die T-Zellimmuntherapie basiert auf dem Prinzip
ein T-Zellkonstrukt gegen alle Leukdmiezellen (einer
gegen alle) bzw. alle T-Zellen des Korpers gegen die
Leukémie zu richten (alle gegen einen).

Die erfolgreichen Immuntherapieansitze setzten das
Immunsystem als Therapie ein, um maligne Erkran-
kungen zu behandeln ohne den Einsatz zytotoxischer
Chemotherapie. Die Immuntherapie stellt einen Para-
digmenwechsel dar als neue vierte Sdule der Krebsthera-
pie neben Chemotherapie, Chirurgie und Strahlenthera-
pie. Der Stellenwert dieser neuen Immuntherapien wird
aktuell in klinischen Studien evaluiert als Ergdnzung
der bisherigen Therapieansdtze, um denjenigen Pati-
enten welche heute noch nicht geheilt werden kénnen in
Zukunft eine Chance zu geben.

Leiter der Abteilung fiir Pidiatrische Himatologie, Onkologie, Himostaseologie und Stammzelltransplantation im
Dr. von Haunerschen Kinderspital der Ludwig-Maximilians-Universitit.
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Urolithiasis und Nephrokalzinose im Kindesalter

Die Privalenz von Urolithiasis und Nephrokalzinose hat in den letzten Jahren auch im Kindesalter
zugenommen. In iiber 80% liegen metabolische Erkrankungen, seltener anatomische Ursachen der
Urolithiasis oder Nephrokalzinose zugrunde. Typischerweise ist bei 30-50% der Patienten die Famili-
enanamnese positiv. Bei frithzeitiger Diagnosestellung und Therapie kann bei einigen Erkrankungen
die Progression in die Niereninsuffizienz verhindert oder zumindest hinausgezogert werden. Daher
ist eine ausfiihrliche Diagnostik im Kindesalter bereits beim ersten Stein oder dem Nachweis einer

Nephrokalzinose erforderlich.

PD Dr. Barbel Lange-Sperandio

Beziiglich der klinischen Symptome verlduft eine
Nephrokalzinose i.d.R. asymptomatisch. Kinder mit
einer Urolithiasis fallen mit einer Mikro- (75-100%)
oder Makrohdmaturie (15-55%) auf. Zusitzlich kénnen
Bauchschmerzen (18-75%) bestehen, die je nach Steinlo-
kalisation kolikartig sind. Harnwegsinfektionen (8-20%)
kénnen besonders bei jiingeren Kindern auf eine Uroli-
thiasis hindeuten, ebenso auch eine Dysurie (13-31%).
Selten liegt ein akutes Nierenversagen bei massiver
Harntransportstdrung vor.

Neben einer Ultraschall-Untersuchung der Nieren-
und ableitenden Harnwege sollte bei Verdacht auf eine
Urolithiasis oder Nephrokalzinose initial ein Urinstatus
zum Ausschluss einer Harnwegsinfektion und fiir den
Nachweis einer Mikro- oder Makrohdmaturie erfolgen
(mit dem mikroskopischen Ausschluss einer glomeru-
laren Hamaturie). Der Urin-pH sollte erfasst und falls

moglich ein Sammelurin zur Bestimmung lithogener
Substanzen (unter Zusatz von Thymol) gewonnen wer-
den. Die Nierenfunktionswerte und Elektrolyte sollten
ebenfalls initial bestimmt werden. Alle erforderlichen
Untersuchungen zur Abklirung metabolischer oder
anatomischer Ursachen fithren wir entweder in der
Nephrologischen Spezialambulanz oder bei akuten Pro-
blemen (z.B. komplizierte Harnwegsinfektion durch
Urolithiasis) stationdr durch. Zur Therapie gehort i.d.R.
eine Erhohung der Trinkmenge und je nach Grund-
erkrankung eine diédtetische Restriktion, Harnalkali-
sierung durch Alkalizitratgabe, Hydrochlorothiazid,
Allopurinol, Pyridoxin-Therapie oder Harnansiduerung,
inklusive einer ggfs. erforderlichen endoskopischen (z.B.
ureterorenoskopisch in Kooperation mit der Urologie
des Klinikums Rechts der Isar) oder operativen Stei-
nentfernung.

. i
vowii nach einer Vorlage der AUA

Farbige rasterelektronenmikroskopische Aufnahme eines gebrochenen Blasenstein.
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E, """""""""""""""""""" ki ot il Tl Nephrokalzinose fiihren, wurden bei 272 Patienten
. e (106 Kinder, 166 Erwachsene) untersucht. 14 Gene
B i H waren flr 20% aller Urolithiasis/Nephrokalzinose-
% : x Erkrankungen bei Kindern verantwortlich. Rezes-
- ) o sive Mutationen waren bei Kindern (linker unterer
H Quadrant), autosomal dominante Mutationen bei
N . : . Erwachsenen haufiger (oberer rechter Quadrant).
v ,'\ ' Die haufigste Mutation bei Erwachsenen und Kin-
'hh?‘ o ';?9"‘ \\‘3 ‘} ,JQ- w‘f‘ h} } Gh'. ,Ju- *'\Q dern betraf das Cystinurie-Gen SLC7A9. Abbildung
G Qe‘ G 0 o@ '\- {J‘ N 5\' 00 von Halbritter J et al., J Am Soc Nephrol 26:543-551,
ov ?{‘ v 6 0 c,\r Ry s 2015.

Risikofaktoren fiir die Urolithiasis und Nephro-
kalzinose sind an erster Stelle die Hyperkalziurie, die
Hyperoxalurie, die Hypocitraturie und die Cystinurie.
Seltener liegt eine Hyperurikosurie, eine Xanthinurie
oder eine Purinabbaustérung bei Adenin-Phosphor-
ibosyltransferase-Mangel (APRT-Mangel) vor.
Harnwegsinfektionen durch Urease-spaltende Bakterien
(z.B. Proteus mirabilis) kénnen Infektsteine (Stru-
vitsteine) verursachen, die aus Magnesium-Ammoni-
um-Phosphat bestehen. Alle diese Risikofaktoren sind
bei Vorliegen einer Urolithiasis oder Nephrokalzinose
zu untersuchen.

Am hiufigsten liegt eine Hyperkalziurie als Ursa-
che vor, die sowohl genetisch (bei z.B. M. Dent, Lowe-
Syndrom, Familidres Hypomagnesiamie und Hyper-
kalziurie-Syndrom (FHHNC), CYP24A1-Mutationen,
Bartter-Syndrom) als auch nicht genetisch bedingt sein
kann (idiopathische Hyperkalziurie, hyperkalzdmische
Hyperkalziurie bei Immobilisation, NNR-Insufhizi-
enz, Hyperthyreose, Kortikosteroid-Exzess, sowie die
Hyperkalziurie bei Furosemid-Therapie, Hyperalimen-
tation u.a.).

Ein Hyperoxalurie kann sowohl als primére Hyper-
oxalurie genetisch determiniert vorliegen (PH Typ I-III)
oder als sekundire Hyperoxalurie, die wesentlich hiu-
figer ist, bei gastrointestinalen Erkrankungen (M.Crohn,
Colitis ulcerosa, Kurzdarmsyndrom, Malabsorption bei

Mukoviszidose) oder didtetischer Kalziumrestriktion
auftreten.

Die Hypozitraturie wird hauptsiachlich bei Friih-
geborenen beobachtet, kann aber auch durch Immun-
suppressiva z.B. nach Transplantation induziert werden.
An genetischen Formen einer Hypozitraturie sind die
verschiedenen Typen einer renal tubuliren Azidose zu
nennen, die i.d.R. zu einer Nephrokalzinose fiihren.
Harnwegsinfektionen und Fehlbildungen der ableiten-
den Harnwege sind weitere Risikofaktoren der Uroli-
thiasis.

Die hiufigste monogenetische Ursache der Uroli-
thiasis im Kindesalter ist die Cystinurie, ein angebo-
rener Transportdefekt im proximalen Nierentubulus
fir dibasische Aminosduren. Kiirzlich konnte in einem
Kollektiv von {iber 270 Stein-Patienten (Urolithiasis
und Nephrokalzinose) in 20% bei Kindern und Jugend-
lichen eine monogenetische Ursache identifiziert wer-
den (Abb.o.). Bei Erwachsenen mit Urolithiasis oder
Nephrokalzinose lag der Nachweis bei ca. 10%. Als hiu-
figste Mutation wurde bei Kindern und Erwachsenen
eine Cystinurie identifiziert.

Zusammenfasssend sollte bei Kindern bereits beim
ersten Steinnachweis, bzw. dem Vorliegen einer Nephro-
kalzinose eine umfassend diagnostische Abklarung und
gezielte Therapie erfolgen. |
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Kinderurologie -
Schwerpunkt? Zusatzweiterbildung?

Urologische Erkrankungen beim Kind sind vielfaltiger Natur, angeboren, wie auch
erworben, und ziehen nach entsprechender Diagnostik eine Vielzahl von endoskopischen,

konventionellen aber auch laparoskopischen Eingriffen nach sich (abb.1).

Prof. Dr. H.-G. Dietz

Die ,,Geburtsstunde der Kinderurologie wird Anfang
der 60er Jahre von dem Kinderurologen D. J. Williams
mit der wissenschaftlichen Beschiftigung des vesiko-
ureterorenalen Refluxes gelegt. Kaum ein Krankheits-
bild hat so viele Paradigmenwechsel durchgemacht,
wie das des vesikoureterorenalen Refluxes. Die Ent-
deckung der antibiotischen Langzeitprophylaxe durch J.
M. Smellie (1977) brachte die viel beachtete, und hochst
seridse, internationale Refluxstudie auf den Weg. Als
Quintessenz kann gelten, dass der VUR per se nicht
das Problem darstellt, sondern der infizierte Reflux
mit nachfolgender Pyelonephritis. In Langzeitstudien
konnte gezeigt werden, dass die Nierenfunktion, mit
Narben und Funktionseinbufle, insbesondere durch
die entsprechenden Infektionen, beeintrichtigt wird.
Heute wird in einem sehr differenzierten Behandlungs-
schema initial konservativ behandelt, mit Langzeitpro-
phylaxe oder konsequenter Therapie bei Infektion, aber
auch mit endoskopischer Refluxkorrektur, mit verschie-
denen Materialien, wie auch mit offenen Operationen

,wurologische® Erkrankungen beim
Kind
* VLR .
« UAST
* Kryptorchismus
* Hypospadie
* Epispadie
* Ekstrophie
* Varicocele
= neurogene Blase
* AGS
* Tumore
* Enuresis

Endoskopie

wed 3

konventionell

bei hochgradigen Refluxen, mit zum Teil notwendiger
Ureterenmodellage (Abb.2). Eine sehr gute Ubersichts-
arbeit zu diesem Thema konnte K. Tullus im Lancet 2015
veréftentlichen.

Von den obstruktiven Uropathien ist die Entitét der
Ureterabgangsstenosen die hiufigste mit einer prina-
talen Diagnostikrate von weit iiber 50% und einem bis
vor kurzem anerkannten Algorithmus postnatal. Nach
Sonografie am 1. Lebenstag erfolgte in der 1. Lebens-
woche das Rontgen-MCU, in der 4. Lebenswoche die
MAG-3-Clearance und bei entsprechendem Nachweis
einer Obstruktion die Operation bzw. Kontrolle in
3 Monaten unter Beachtung von Fakten wie Einzel-
niere, Funktionsverlust und Komplikationen. Durch
eine eigene Multicenterstudie konnte die Wertigkeit
des Rontgen-MCU’s (eine belastende Untersuchung fiir
Kinder) deutlich herabgestuft werden, und es gilt nun
fiir Patienten mit Ureterabgangsstenose, dass nur noch
bei dilatiertem Harnleiter sowie Harnwegsinfektionen
ein MCU durchgefithrt wird. Fiir die Zukunft werden
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Clean, intermittend self-catlvelerication in (he
treatment of urinary tract disesse.

Lagides J

Trans A Assoc GenBourin Sarg. 1971

= CIC

Trans-appendicular comtinent cy y i
the msna al the nearsgenic bhladdor

Mirofanoll P, Chir Pediair. 1980

= Stoma

obstruktionsspezifische ,Marker® weitere Hilfestellung
zur Diagnosefindung und dann Operationsindikation
geben (Abb. 3, 4).

Die am hdufigsten zu korrigierende angeborene
Problematik beim mannlichen Geschlecht ist die Hypo-
spadie. Wahrend in den 80er Jahren durch John Duckett
und dann auch W. Snodgrass eingefithrte Techniken in
grofen Zentren sehr gute Ergebnisse erzielten, wird nun
neuerdings die Diskussion des Zeitpunktes der Opera-
tion gefiihrt, insbesondere unter dem Blickwinkel der
Einwilligungsfihigkeit der betroffenen Knaben.

Auch im Kindesalter sind gelegentlich Cystektomien
bei Tumorerkrankungen, wie z.B. Rhabdomyosarkom,
notwendig und ein entsprechender Ersatz muss chi-
rurgisch generiert werden. Ein ,Pouch® aus Sigma
und Ileum mit einem katheterisierbaren Stoma nach
Mitrofanoff oder Monti kann hier zum Einsatz kom-
men, gelegentlich sind die katheterisierbaren Stomata
auch bei neurogenen Blasen oder bei Blasenersatz nach
Rekonstruktion einer Blasenekstrophie notwendig. Die

HAUNERTAG | 17

4

Kidney . 200 1 Now
BAG K -msrcisnt ol ftoratilisl (Wl in nronstsl sksdruciive ssphropathy is indvpondal sf 3F-=ib
B b

oty I S TR T ST S P TP o p— ——
\inie mr—r—

Vi o P, Lty bl =

[ridie

" a s il el ¥ = - — T
romig palectin: g makay for rof g M3 manplep vl reskaond 1n el pharsasd
HALE sl RAGE Jusm| Rivnlost smios. Stiml egferitos sl b aiilicnin bt B 2l g sen e
sttty E 1 el cycle mtrel o G2, which rdsaies Ly [ilsmie, and
[Te— h o || sxprosssm were redsood in aricrd iberaciod BAGE kool mics e 8001wt
- 1 e it s st Ll o b lebtaton. 1ttt AL 1L | B kit . i Rt
prraetetile Dy

Sane [MAG-3

wMarker”

ZUKUNFT DER

NDERUROLOGIE
= Schwerpunkt

* Transition

* Kontinenzchirurgie
* Blasenersatz
= robotic Laparoskopie

+ Konsens
= prospektive Studien

Idee, die Appendix als katheterisiertes Stoma in die
Chirurgie der katheterisierbaren ,,Pouches® einzufiih-
ren, kam Anfang der 80er Jahre dem franzdsischen
Kinderchirurgen P. Mitrofanoff.

Eine wesentliche bahnbrechende Innovation war
dann auch fiir die Behandlung der neurogenen Blasen
die Einfithrung der CIC, der Clean Intermittent Cathe-
terization, durch Jack Lapides Anfang der 70er Jahre
(Abb.5).

Fiir die Zukunft der Kinderurologie sind wesentliche
Arbeitsgebiete anzugehen. Es besteht die Notwendigkeit
einer seriosen Ausbildung anhand eines Curriculums
entsprechend dem Vorbild der Kinderurologen der
Vereinigten Staaten. Es ist die Transition der chronisch
kranken Patienten fiir das Erwachsenenalter dann zu
planen. In chirurgischer Technik sind Kontinenzchirur-
gie, Blasenersatz und die robotische Laparoskopie wei-
tere Meilensteine fiir die Zukunft. Entscheidend werden
auch nach prospektiven Studien die Kinderurologischen
Krankheitsbilder sein (Abb.6). [ |
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Tuberkulose im Kindesalter -
neue Aspekte zu einer alten Erkrankung

Dr. Ulrich von Both

Die Tuberkulose (TB) ist weltweit weiterhin von grofler
Bedeutung und hat in diesem Jahr mit der HIV Infek-
tion als ,most deadly infection” gleichgezogen (Quelle:
BBCNews, Okt. 2015). Beide waren im vergangenen
Jahr fiir jeweils ca. 1.2 Mio. Todesfille verantwortlich.
In Deutschland handelt es sich bei der TB mit einer
geschitzten Inzidenz von 5.3/100.00 (Jahr 2013, EURO-
STAT, ECDC) im Grunde genommen um eine impor-
tierte Erkrankung, deren lokale Transmission minimal
ist. Dennoch werden wir als klinisch titige Arztinnen
und Arzte immer wieder mit den Herausforderungen
rund um das Thema Tuberkulose konfrontiert. Dabei
spielt die insgesamt noch immer unbefriedigende Situa-
tion in Bezug auf die Diagnosestellung (Gold-Standard
ist der kulturelle Nachweis, seit Ende des 19. Jahrhun-
derts!) ebenso eine Rolle wie die global zunehmenden
Raten an multi-resistenten M. tuberculosis Isolaten
(MDR-TB) in bestimmten Regionen sowie die grofien
Kriegs- und Krisenregionen weltweit.[1,2] Die TB des
Kindesalters wurde lange Zeit striflich vernachlis-
sigt, was auch aufgrund der Annahme zu erkldren ist,
dass Kinder selten infektios seien und daher wenig zur
epidemiologischen Situation beitragen. Auch ist das
Thema Child Health in den meisten Lindern keine Pri-
oritit. Dennoch ist es von entscheidender Bedeutung,
Fille padiatrischer TB zu erkennen, zu diagnostizieren
und zu behandeln, da sich die weltweite TB Epidemie
andernfalls nicht kontrollieren lassen wird. Infizierte
Kinder und Jugendliche stellen ein relevantes Reser-
voir fiir kiinftige TB Fille dar. Im Jahre 2012 hat die
WHO erstmals Schitzungen zur Anzahl pddiatrischer
TB Falle in ihren Annual Report aufgenommen; die TB
Alliance erhielt im Jahre 2013 mehrere Millionen Dollar
tir die Entwicklung kinderfreundlicher Medikamen-
ten Préparate zugesprochen. Im gleichen Jahr wurde
die Childhood TB Roadmap auf den Weg gebracht.[3]

TB Infektion lebenden Kinder mit weltweit ca. 53 Mil-
lionen astronomisch hoch.[2] Hieraus ergibt sich ein
wichtiger Auftrag an uns alle, dem Problem der latenten
tuberkulosen Infektion (LTBI) mehr Bedeutung beizu-
messen. Die priaventive Chemotherapie der LTBI steht
damit deutlich mehr im Fokus als bislang. Auf diesem
Gebiet haben sich in den vergangen Jahren einige neue
Aspekte ergeben, vor allem die Evaluation alternativer
Therapie Regime anstelle der aktuell primir empfohle-
nen 9-monatigen Therapie mit Isoniazid. Drei Monate
Isoniazid in Kombination mit Rifampicin, aber auch
die Einfithrung des Préparats Rifapentine (in D bislang
nicht zugelassen) stellen Fortschritte auf diesem Gebiet
dar.[4,5]

Die wichtige Frage zum Stand der Impfstoffentwick-
lung, die mir auch wéihrend des aktuellen Hauner Tages
gestellt wurde, ist nicht in kurzen Worten zu beant-
worten, aufer vielleicht mit dem Kommentar, dass es
weiterhin keinen Impfstoff gibt. Es sei in diesem Zusam-
menhang jedoch kurz darauf hingewiesen, dass ein
sogenanntes ,,correlate for protection® ganz entscheidend
fiir die Entwicklung und Evaluierung jedes Impfstofts
ist. Unser noch immer unzureichendes Verstindnis der

“Kinder bekommen Tuberkulose.. "
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“3 die Erkrankung
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Dies alles verdeutlicht, dass auch international bei den =2 Koﬂ"ﬂdf
klinisch Verantwortlichen wie auch im Bereich der Wis- Wkﬂ”*m{f-‘ff'fff
Transmission!

senschaft, die TB im Kindesalter mehr ins Zentrum des
Interesses geriickt ist.

Eine kirzlich im Lancet Global Health erschienene
Arbeit weist darauf hin, dass die uns in den offizi-

ellen Berichten vorgelegten geschitzten Zahlen tber 1f i dus und Bed der Tuberkulose im Kindesalter. bi
die Anzahl in TB Fillen bei Kindern deutlich zu nied- Infektionsmodus und Bedeutung der Tuberkulose im Kindesalter. Die

o . : o X o Zahl padiatrischer TB Félle spiegelt immer eine nicht vollstandig kon-
rig sind. Vielmehr erscheint die in dieser Publikation

trollierte Transmission des Erregers in der Population wieder und ist
genannte Anzahl der am Ende des Jahres 2010 mit einer somit ein wichtiger epidemiologischer Marker.
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< 5 Jahre 2 5-14 Jahre z 15 Jahre
THT [IGRA) THT oder IGRA Thorax =Ré.
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l / \ 5
Screening-Algorithmus bei allen asylsuchen-
Latente Tuberkulose Aktive Tuberkulose den Kindern <15 Jahren, unabhéngig vom
Infektion (LTBI) Herkunftsland (gem. Empfehlung der Arbeits-
Nach Auschluss einer Nach mikrobiclogischer gruppe ,AWMF Leitlinie Diagnostik, Pravention
aktiven TB: praventive Diagnostik: und Therapie der Tuberkulose bei Kindern und
Therapie Kombinations-Therapie Jugendlichen”) Oktober 2015.

Kein Hinweis auf Tuberkulose

Immunantwort gegeniiber M. tuberculosis hat jedoch
zur Folge, dass es ein solches ,correlate for protection®
(noch) nicht gibt. Es besteht aber die Hoffnung, dass uns
die wertvollen Daten aus vielen RNA Expressionsanaly-
sen der letzten Jahre helfen konnen, dieses Problem zu
16sen.[6] Der Weg bis zum Erreichen dieses grofien Ziels
wird jedoch mit Sicherheit noch einige Zeit in Anspruch
nehmen.

Seit mehreren Monaten hat sich Europa, allen voran
Deutschland und vor allem Miinchen, der grofiten
Fliichtlingskrise seit dem Ende des zweiten Weltkriegs
zu stellen. Die Sorge, dass ,im Gepidck® der grofien
Scharen von Asylsuchenden die Tuberkulose wieder
vermehrt in unseren Gegenden Einzug halten konnte,
ist weit verbreitet. Da wir als klinisch im Bereich der
Tuberkulose titige Experten diese Bedenken teilen und,
um uns dieser Herausforderung zu stellen, haben wir im
August 2015 den ,Round Table TB Munich“ ins Leben
gerufen, dessen Ziel die Verbesserung der Versorgung
von Fliichtlingen im Hinblick auf die Tuberkulose-Pro-
blematik ist. Ein zentrales Thema stellt hierbei die Frage

nach dem am besten geeigneten Screening-Verfahren
fiir Erwachsenen und Kinder dar. Im Hinblick auf das
Vorgehen fiir die Pddiatrie hat das Robert-Koch-Institut
zusammen mit der Arbeitsgruppe ,,AWMEF Leitlinie
Diagnostik, Privention und Therapie der Tuberkulose
bei Kindern und Jugendlichen®, der auch ich ange-
hore, aktuell eine Stellungnahme verfasst, die explizit
den immuno-diagnostischen Screening-Ansatz fiir alle
Kinder < 15 Jahre, unabhingig vom Herkunftsland,
empfiehlt.

Der entsprechende pragmatische Algorithmus ist
in Abb. 2 dargestellt. Dieses Screening soll sicherstel-
len, dass in dieser vulnerablen Altersgruppe jede TB
Erkrankung, aber auch jede LTBI, zeitnah identifiziert
wird und einer entsprechenden Behandlung zugefiihrt
werden kann. Wir in Deutschland und hier in Miinchen
haben die Mittel, das Wissen, die logistischen Fahig-
keiten und damit auch die moralische Verpflichtung, die
Integration der vielen Asylsuchenden bei uns zu ermog-
lichen und gleichzeitig die Kontrolle der Tuberkulose
bestmoglich zu gewdhrleisten.

Fragen zum Thema gerne an: ulrich.von.both@med.uni-muenchen.de
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Erweitertes Neugeborenenscreening -
was ist drin, was kommt rein?

Vor etwa 50 Jahren wurde in Deutschland die Reihenuntersuchung von Neugeborenen auf das
Vorliegen angeborener Endokrinopathien und Stoffwechselerkrankungen, das ,,Neugebore-
nenscreening” (NGS), eingefithrt. Grundstein hierfiir war die Entwicklung eines bakteriellen
Hemmtestes zur Bestimmung von Phenylalanin aus Trockenblut durch Bob Guthrie. Zunéchst
wurden 3 Zielerkrankungen gescreent: Kongenitale Hypothyreose, Phenylketonurie (PKU) und
Galaktosimie. Die zunehmende Verfiigbarkeit der Analysentechnik Tandem-Massenspektroskopie
(Tandem-MS) ermoglichte in den 1990er Jahren jedoch eine Erweiterung des Screeningumfanges
um zahlreiche metabolische Zielerkrankungen, da die Tandem-MS die Bestimmung von Amino-

sauren und Acylcarnitinen in einem Untersuchungsgang erlaubt.

PD Dr. Esther M. Maier

Am 1. Januar 1999 startete Bayern als erstes deutsches
Bundesland das ,Pilotprojekt erweitertes Neugebore-
nenscreening®, eine Kooperation zwischen dem Dr. von
Haunerschen Kinderspital, dem Landesamt fiir Gesund-
heit und Lebensmitteltechnik sowie der Laborgemein-
schaft Becker, Olgemoller und Kollegen. Seit 2005 regelt
die Kinderrichtlinie des Gemeinsamen Bundesaus-
schusses den Screeningumfang in Deutschland. Aktu-
ell werden folgende 14 Erkrankungen flichendeckend
erfasst: Endokrinopathien (Kongenitale Hypothyreose,
Adrenogenitales Syndrom, AGS), Aminoazidopathien
(Hyperphenylalanindmie/PKU; Ahornsiruperkran-
kung, MSUD), mitochondriale 8-Oxidationsdefekte von
Fettsduren (Medium-Chain Acyl-CoA-Dehydrogenase-
Mangel, MCAD; Very-Long-Chain Acyl-CoA-Dehydro-
genase-Mangel, VLCAD; Long-Chain-3-Hydroxy-Acyl-
CoA-Dehydrogenase-Mangel, LCHAD), Carnitinzy-
klusstorungen (Carnitin-Palmitoyl-Transferase-Mangel
Typ I und II, CPT-I/CPT-II; Carnitin-Acylcarnitin-
Translokase-Mangel, CACT), organische Azidimien
(Glutarazidurie Typ I, GA I; Isovalerianaziddmie, IVA;
Biotinidasemangel), Galaktosimie. In Bayern werden
dariiber hinaus im Rahmen eines wissenschaftlichen
Begleitprogrammes weitere 11 Erkrankungen gescreent,

u.a. die Hypertyrosinamie Typ I (HT-I), die Propiona-
ziddmie (PA) sowie die Methylmalonazidurie (MMA)
und Vitamin B12-Mangelerkrankungen {Réschinger et
al., Monatsschrift Kinderheilkunde, Februar 2015}. Die
genannten drei Erkrankungen waren nach Evaluation
des Pilotprojektes und mit Inkrafttreten der Kinder-
richtlinie aufgrund von zu geringer Sensitivitit und
Spezifitit nicht in den reguldren Screeningumfang auf-
genommen worden. Durch die Einfiihrung von metho-
dischen Verbesserungen (Succinylaceton als priméren
Markermetabolit bei HT-I, ,,Second-Tier“-Strategie bei
MMA/PA) werden alle drei Erkrankungen nun aus-
reichend sicher erfasst und die Rate falsch-positiver
Proben konnte gesenkt werden. Die Aufnahme in den
nationalen Screeningkatalog wird dringend empfoh-
len (Réschinger et al.,, Monatsschrift Kinderheilkunde,
Februar 2015).

Die im NGS untersuchten Zielerkrankungen vari-
ieren international stark. Wihrend in Osterreich im
Vergleich zu Deutschland deutlich mehr angeborene
Stoftwechselerkrankungen untersucht werden, sind die
Schweiz, Grofibritannien und Frankreich hier bislang
eher zuriickhaltend. In der iiberwiegenden Anzahl
europédischer Linder wird jedoch bereits seit vielen



Fersenblutentnahme auf eine Filterpapierkarte.

Jahren auf das Vorliegen von Cystischer Fibrose (CF)
gescreent. In Deutschland ist die Einfithrung des NGS
auf CF durch den Gemeinsamen Bundesausschuss
beschlossen und fiir 2016 geplant. Es wird ein 3-stufiges
Verfahren, die Kombination aus 2 biochemischen Tests
(Bestimmung von immunreaktivem Trypsin IRT und
Pankreas-assoziiertem Protein PAP) sowie einer mole-
kulargenetischen Untersuchung auf hiufige pathogene
Mutationen erfolgen.

Art und Anzahl der im NGS untersuchten Erkran-
kungen miissen regelméflig entsprechend der zur Ver-
fiigung stehenden diagnostischen und therapeutischen
Moglichkeiten aktualisiert werden. Nach den 1968 von
Wilson und Jungner vor der WHO formulierten Krite-
rien stehen hierbei die Moglichkeit einer Erfassung vor
dem Auftreten erster Symptome, einer Erfassung durch
zuverldssige und akzeptable Tests, aber vor allem die
Therapierbarkeit einer Erkrankung im Vordergrund. In
den letzten Jahren wurden fiir eine Reihe von lysosoma-
len Speichererkrankungen (LSD) grofle therapeutische
Fortschritte erzielt, u.a. die Zulassung von Enzymersatz-
therapien fiir die Mucopolysaccharidosen (MPS) Typ I,
Typ II, Typ IV und Typ VI sowie fiir Morbus Fabry,
Morbus Gaucher und Morbus Pompe. Die Erfassung
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von LSD im NGS und damit die Ermdglichung eines
frithzeitigen Therapiebeginns werden aktuell kontrovers
diskutiert. Vor allem die Identifizierung von Verlaufs-
formen mit spiatem Erkrankungsbeginn (Morbus Fabry,
Morbus Gaucher), Individuen mit biochemischen und/
oder genetischen Verdnderungen unklarer patholo-
gischer Signifikanz sowie die mangelnde therapeutische
Beeinflussbarkeit der neurologischen und kognitiven
Degeneration (MPS I und MPS II) bestimmen aktuell
die skeptische Haltung gegeniiber einer Erfassung im
NGS. Pilotstudien, Beschreibungen des natiirlichen Ver-
laufs der infrage kommenden Erkrankungen und vor
allem diagnostische und therapeutische Algorithmen
werden vor einer Aufnahme ins NGS gefordert.

Zusammenfassend stellt das erweiterte NGS einen
Meilenstein der Kinderheilkunde dar. Es zeichnet sich
durch eine hohe Sensitivitit und Spezifitit aus.

Das NGS muss jedoch als dynamische Mafinahme
gesehen werden, die kontinuierlich evaluiert, modifi-
ziert und gegebenenfalls entsprechend neuer therapeu-
tischer Optionen, aber auch entsprechend der Zusam-
mensetzung der zu screenenden Population erweitert
werden muss. [ |
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Update zur spezifischen Immuntherapie bei
allergischen Erkrankungen

Die spezifische Immuntherapie (SIT) stellt eine kausale immunmodulierende Therapie fiir
allergische Erkrankungen dar. In der neuen S2k Leitlinie der spez. Immuntherapie (1) wird
nun eine Bewertung und Auswahl der in Deutschland erhiltlichen Allergen-Préparate nach
Evidenz und Zulassungsstatus vorgenommen und nicht mehr applikationsbezogen nach SCIT
vs SLIT unterschieden. Nach Berticksichtigung der Kriterien der Arbeitsgemeinschaft der
Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften wurde auf der Homepage der DGAKI
(http://www.dgaki.de/leitlinien/s2k-leitlinie-sit/) sowie AWMF online eine Ubersicht

von allen bisherigen Studien im Erwachsenen- und Kindesalter beurteilt.

PD Dr. Bianca Schaub

Neu ist, dass i) die Beurteilung der Einzelpraparate nach klar definierten Kriterien erfolgt, dass ii) eine Ubertra-
gung der Wirksamkeit von Einzelpréparaten auf alle Praparate einer Applikationsform nicht méglich ist und iii)
eine produktindividuelle Betrachtung erfolgt. Aufgrund der TAV (Therapieallergeneverordnung) (2) wird erwartet,
dass von aktuell 96 Produkten im TAV-Prozess bei einer Selektion von ca. 30 Produkten eine Zulassung erfolgt. Die
Empfehlung der Fachgesellschaft lautet, die Nutzung von bereits zugelassenen Produkten zur Vermeidung von auf-
wendigen Therapieumstellungen fortzusetzen. Zulassung bedeutet jedoch nicht immer Evidenz, wie in einer kiirzlich
erschienenen Studie gezeigt wurde (3).

Kurz zusammengefasst sind die Indikationen zur SIT mit Allergenen wie folgt (1):
1. Nachweis einer IgE-vermittelten Sensibilisierung und eindeutiger Zusammenhang mit klinischer Symptomatik
2. Verfiigbarkeit von standardisiertem bzw. qualitativ hochwertigen Allergenextrakten
3. Wirksamkeitsnachweis der SIT fiir Indikation und Altersgruppe
4. Allergenkarenz nicht méglich /ausreichend
5. Alter der Patienten > 5 Jahre
Hierbei sollen simtliche Punkte erfiillt sein.

Hauptindikationen sind: Allergische Rhinokonjunktivitis, Atopische Dermatitis fiir einige Praparate und aller-
gisches Asthma bronchiale (wenige Studien) bei nachgewiesener Kausalitit des Allergens.

Folgende Kriterien wurden fiir die ausgewerteten Studien gefordert.
o Standardisiertes Allergenextrakt und Dosis
o Randomisiertes, doppelblindes, plazebokontrolliertes Studiendesign
o Angabe eines Symptom-Medikations-score u./o. beider Einzelscores
o Angaben zur statistischen Auswertung, Signifikanz
o  Wirksamkeit Verum > 20% tiber Plazebo

Fiir die Pédiatrie sind bisher n= 5 Studien zur SIT Gréser mit unterschiedlichen Studiengréfien (n=35 bis 1301 Pati-
enten) enthalten (4-8). Eine Studie beschreibt hierbei ein SCIT Préparat (4), die anderen SLIT (5-8). Weitere Studien
bei Kindern u.a. zur Hausstaubmilbe (Phase I) werden derzeit durchgefiithrt (9). In der Diskussion und kiirzlich in
einem Review dargestellt ist jedoch die Anwendung von sogenannten Pediatric Investigation Plans fiir die Padiatrie
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(10). Hier besteht ein grofier Bedarf eine praktisch sinnvolle und kritische Anwendung im klinischen Alltag zu opti-
mieren. Relevant ist auch, dass bisher keine Studien und keine Empfehlung der Leitlinie zur simultanen Behandlung
bei Patienten mit mehr als einem relevanten Allergen oder einer Allergengruppe (beispielsweise Frithblither) vorlie-
gen. Wirksamkeit und Immunreaktion bei Simultanbehandlung kénnen bisher abschliefSend nicht beantwortet wer-
den, eine simultane Behandlung ist aus sozio6konomischen Griinden und Therapie-Adhérenz vermutlich sinnvoll,
bei Identifikation der relevanten Allergengruppen a priori (mit u.a. Provokationstestung).

Tabelle 1: Exzerpt von Studien mit Erwachsenen (und Kindern) zu Praparaten zur
spezifischen Immun-therapie (D, 7-2015) nach Tab aus Ref. 1: n= Anzahl von Studien
an Erwachsenen (Kindern)

Anzahl der Studien und Zulassungsjahr* (Stand 7-2015) je Produkt™ (li. Zeilen) und Allergenquelle (re. Spalten).
Die tabellarisch dargestellte Beurteilung*** beruht auf modifizierten Kriterien (nicht zulassungsrelevant) der World
Allergy Organization (WAO) [Canonica W et al, 2007]:

Anzahl | PElIZu- | Anzahl PEI Zu- | Anzahl PEIl Zu-
Graser- | lassung | Friihbliiher- | lassung | Milben- lassung
studien | erfolgt | Birke- erfolgt | studien | erfolgt
(davon Studien (davon
Kinder) (davon Kinder)
Kinder)
Allergoide SCIT Allergene Keine Kinderstudien
Nicht modifizierte SCIT Mehrere Studien mit Erwachsenen, darunter nur 1 Studie mit Kindern
Allergene
ALK-depot ALK-Abello 4 (1) 1990 2 1990 0
SQ®
Allergoide SLIT Allergene Keine Kinderstudien
Nicht modifizierte SLIT Mehrere Studien mit Erwachsenen, darunter 4 Studien mit Kindern
Allergene
Grazax ® ALK-Abello 7(3) 2006 Praparat wird mit diesem Allergen in
Oralair ® Stallergenes | 4(1) 2008 Deutschland nicht angeboten

PEI: Paul-Ehrlich-Institut. *MaRgeblich sind die im Jahr der Zulassung vom Paul-Ehrlich-Institut (PEI) geforder-ten
Kriterien, z.T. abweichend von akt. Anforderungen. ** Produkte zeigen eine Wirksamkeit in Studien, die den
gelisteten Kriterien nicht genligen, jedoch zur klinischen Dokumentation beitragen. ***Tab als Entscheidungs-
grundlage zur Verordnungs- oder Erstattungsfahigkeit i. S. einer Positiv- oder Negativliste ungeeignet.

—
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Ellenbogenverletzungen im Kindesalter -
was gibt es Neues?

Dr. C. Menzel

Um Frakturen im Kindesalter richtig einschitzen und
behandeln zu kénnen miissen die Besonderheiten des
wachsenden Skeletts beriicksichtigt werden.

So stellen sich die Epiphysenkerne (la-c) zu unter-
schiedlichen Zeitpunkten radiologisch dar, auch die
Epiphysenfugen schlielen sich zu unterschiedlichen, fiir
den Knochen typischen Zeitpunkten.

Die suprakondylire Humerusfraktur ist die hiu-
figste Verletzung im Ellenbogengelenk im Kindesalter,
mit einem Altersgipfel um das 5. Lebensjahr.

Der Unfallmechanismus ist meist ein Sturz auf den
ausgestreckten Arm, bei 8-10 % der kleinen Patienten
liegt eine meist voriibergehende Nervenlision vor.

Nichtdislozierte Briiche konnen konservativ, durch
Ruhigstellung in einem Oberarmgips fiir ca. 4 Wochen,
behandelt werden. Stirker dislozierte Frakturen miis-
sen operativ versorgt werden, entweder mit geschlos-
sener, ggf. auch offener Reposition und Fixierung mit

2jahriger Patient, Epiphysen-
kern des Kondylus radialis vage
erkennbar.

6jahriger Patient, Epiphysenkern
des Radiuskopfes erkennbar.

10 jahriger Patient.

Versorgung einer suprakondyla-
ren Humerusfraktur mit ESIN
(aus Dietz, Schmittenbecher,
Slongo Elastic Stable Intramedul-
lary Nailing in Children, 2006).

5-jahriges Mdadchen mit supra-
kondylarer Humerusfraktur Typ
IV, mit ESIN versorgt, vor Metal-
lentfernung.

gekreuzten Kirschnerdrahten. Hieran an schliefit sich
eine Ruhigstellung im Oberarmgips bis zu der Metall-
entfernung nach ca. 4-5 Wochen.

Zunehmend favorisiert wird allerdings das Verfah-
ren der Fixierung mit der elastisch stabilen intramedul-
laren Nagelung (ESIN) mit dem Vorteil, auf eine posto-
perative Ruhigstellung verzichten zu kénnen (2a-c). Die
Metallentfernung erfolgt hier nach ca. 3 Monaten.

Die zweit-haufigste Verletzung am Ellenbogen ist die
Condylus radialis Fraktur, auch hier meist durch Sturz
auf den gestreckten Arm mit Varusstress. Bei primir
nicht dislozierten Frakturen ist es wichtig nach einer
Woche durch eine gipsfreie Rontgenaufnahme sicher-
zustellen, dass das Knorpelschanier erhalten ist. Ande-
renfalls kommt es zu einer sekundiren Dislokation, die
dann offen reponiert und fixiert werden muss. Wird dies
iibersehen, kann es zu einer Ausheilung in einer Valgus-
fehlstellung kommen.




HAUNERTAG | 25

10-jdhriges Madchen mit hinterer Ellen-
bogenluxation, am Unfalltag.

10 Tage nach Reposition.

R

Ellenbogenluxation mit in das Gelenk disloziertem Epikon-
dylus ulnaris.

Ein seltene, aber nicht zu unterschitzende Verlet-
zung, stellt die Ellenbogengelenkluxation dar, meist
handelt es sich um eine hintere Ellenbogengelenkluxati-
on in Kombination mit einer Verletzung der posterioren
Kapsel.

In ca. 50% der Fille kommt es zu zusitzlichen
Begleitfrakturen, tiberwiegend des Epicondylus ulnaris,
in 10% kombiniert mit transienten neurovaskuldren
Begleitschiden des N.ulnaris, aber auch des N. media-
nus.

Die Therapie der isolierten Ellenbogengelenkluxati-
on besteht in der geschlossenen Reposition in Narkose
und nur kurzer Ruhigstellungszeit von 7 bis 10 Tagen.
Anschlieflend erfolgt die spontane Mobilisierung, ggf.
unterstiitzt mit einer Range of Motion (ROM)-Schiene
oder krankengymnastischer Ubungsbehandlung.

Die Hauptkomplikation der Ellenbogenluxation ist
die ,Einsteifung® mit Verlust des Bewegungsumfanges,
meist bedingt durch heterotope Kalzifikationen in Bin-
dern und Kapsel (3a-c) von unterschiedlicher funktio-
neller Relevanz.

Die héaufigste knocherne Begleitverletzung der Ellen-
bogenluxation ist ein Abriss des Epicondylus ulnaris.
Im typischen Verletzungsalter von 9 - 14 Jahre handelt
es sich dabei um eine metaphysire, extraartikulére

3 Monate nach Unfall, heterotope Kal-
zifikation der ventralen Kapsel.

Z.n. Reposition und Schraubenosteosynthese.

Verletzung. Leider gibt es keine verwertbare Studie, die
kldrt, ob diese Frakturen konservativ oder operativ ver-
sorgt werden miissen.

Eine Literaturrecherche zeigt allerdings, dass die
Beurteilung der Dislokation anhand des Rontgenbildes
stark untersucherabhingig ist (N.Pappas et al in JBJS A
2010 Intraobserver and Interobserver agreement in the
measurement of displaced humeral medial epicondyle
fractures in children), dass auf konventionellen Rontgen-
aufnahmen nichtdislozierte Frakturen im 3D-CT bis zu
10 mm nach ventral disloziert sind (E.W. Edmonds, JBJS
A 2010 How displaced are ,,nondisplaced fractures of the
medial humeral epicondyle in children?) und dass bei 2/3
der Patienten mit dislozierter ulnarer Epicondylusfrak-
tur eine spontane Verbesserung der Position durch eine
alleinige 3 wochige Ruhigstellung eintritt (K.B.L.Lim et
al., JPO B 2015 The isolated medial humeral epicondyle
fracture treated nonoperatively: does fracture displace-
ment change over time?).

Somit stellt eine Epicondylus Ulnarisfraktur mit
einer Fragmentdislokation in das Gelenk (4a-d) nach
wie vor eine OP-Indikation dar, fiir die tibrigen dislo-
zierten Frakturen sollte aber in Zukunft die Indikation
fiir ein operatives Vorgehen zuriickhaltend gestellt wer-
den. [ |
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Imrr.iun-defektdiagnostik in der Praxis —
einfach mit ELVIS und GARFIELD

Dr. med. Dr. sci. nat. Fabian Hauck

Primidre Immundefekte (PIDs) sind angeborene St6-
rungen des Immunsystems und gehéren zu den seltenen
Erkrankungen. Aktuell sind nahezu 300 monogenetisch
determinierte PIDs beschrieben, die unterschiedliche
Bestandteile des Immunsystems betreffen.[1] Erste Sym-
ptome zeigen sich hédufig bereits im frithen Siduglingsal-
ter oder in der frithen Kindheit oder kénnen auch erst
im Jugend- und Erwachsenenalter bzw. nach Infekti-
onen mit bestimmten Krankheitserregern in Erschei-
nung treten.[2] Klassischerweise sind PIDs durch akute
oder chronisch-rezidivierende und schwer zu behan-
delnde Infektionen gekennzeichnet.

Dartiber hinaus kann die klinische PID-Présenta-
tion auch durch Autoinflammation, Immundysregula-
tion, Malignitit oder Allergie geprégt sein.[2] Um der
diagnostischen Herausforderung, die sich aus dieser
phénotypischen Heterogenitit im klinischen Alltag
ergibt, gerecht zu werden, hat die Arbeitsgemeinschaft
pédiatrische Immunologie (API) in Zusammenarbeit
mit der Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen

T-Cell_infektioin durch HIV.

&

Medizinischen Fachgesellschaften (AWMF) die S2k-
Leitlinie ,Diagnostik von primdren Immundefekten®
entwickelt.[3] In dieser Leitlinie finden sich elf Kern-
aussagen und zur Einschidtzung einer ggf. vorhandenen
pathologischen Infektanfilligkeit und/oder Immun-
dysregulation werden die Akronyme ELVIS (Erreger,
Lokalisation, Verlauf, Intensitit, Summe) und GAR-
FIELD (Granulome, Autoimmunitit, rezidivierendes
Fieber, ungewohnliche Ekzeme, Lymphoproliferation,
chronische Darmentziindung) propagiert (Abb. 1).[3]
Lisst sich so der Verdacht auf einen PID erhérten, sollte
eine immunologische Basisdiagnostik erfolgen (Abb. 2).
Generell gilt aber auch, dass ein PID durch eine Basis-
diagnostik nicht auszuschlieflen ist, so dass bei anam-
nestischem und/oder klinischem Verdacht bzw. bei
auftilliger Basisdiagnostik bereits frithzeitig ein in der
Diagnostik und Behandlung von PID erfahrener Arzt
kontaktiert werden sollte, da sich die weiterfithrende
immunologische und molekulargenetische Diagnostik
sehr komplex gestalten kann (Abb. 2).[4]

Immundefektambulanz und Immundiagnostisches Labor, Dr. von Haunersches Kinderspital,

Ludwig-Maximilians-Universitdit, Miinchen, Deutschland.

vowii nach einer Vorlage der DGfl

vowii nach einer Vorlage von rbb PRAXIS



‘Warnzeichen fiir primére Immundefekte
Kinder Erwachsene

IPathologische Infektanfilligkeit: ELVIS

1.
[Erreger, Lokalisation, Verlauf, Intensitit, Summe
Immundysregulation: GARFIELD

2. Granulome, Autoimmunitdt, rezidivierendes Fieber, ungewo6hnliche
Lymphoproliferation, chronische Darmentziindung

3. Gedeihstorung Gewichtsverlust, meist mit Diarrhoe

I Auffillige Familienanamnese (z.B. Konsanguininitit, Immundefekt, pathologische

’ Infektanfalligkeit)
5. ILabor: Lymphopenie, Neutropenie, Hypogammaglobulindmie
1

Warnzeichen fir primare Immundefekte modifiziert nach AWMF S2k-Leitlinie
‘Diagnostik von priméren Immundefekten’?

A. Klinische Evaluation
1. Pathologische Infektanfalligkeit (ELVIS)
2. Immundysregulation (GARFIELD)

3. Familiaritét

B. Labordiagnostik

1. Basisdiagnostik (Differenzialblutbild, Inmunglobuline, spezifische Antikorper)

2. Immunphénotypisierung (T/B/NK-Zellen)

3. Tiefe Inmunphénotypisierung (T/B-Zell-Subpopulationen)

5. Funktionelle Immunologie (Funktionelle Immunzellevaluation)

6. Molekulargenetik (Sanger-Sequenzierung, Panel-Diagnostik, Whole Exome Sequencing)

7. Molekularbiologie (Funktionelle Validierung der genetischen Varianten)

2
Klinischer, immunologischer und molekularbiologischer PID-Diagnosealgorithmus
modifiziert nach Hauck et al., J Lab Med 2015.*
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Elterlicher Stress mit Sauglingen -
Ursachen und Pravention

PD Dr. K. H. Brisch, K. H. & S. Landers

Sduglinge weinen, schreien, wachen nachts héufig auf,
miissen gestillt oder gefiittert werden, brauchen tagein,
tagaus jemanden der fiir sie da ist. Potentiell 16sen ihre
Bediirfnisse und die damit verbundenen Verhaltens-
weisen Stress aus - sie fordern junge Eltern daher Tag
fiir Tag heraus.

Wie Eltern den Ubergang zur Elternschaft bewil-
tigen und welches Ausmafd an Stress sie durch ihre
neue Rolle erleben, wurde in der Forschung eingehend
untersucht. Dabei ldsst sich das von den Eltern empfun-
dene und berichtete Ausmafl an Stress nicht objektiv
anhand duflerer Kriterien (bspw. an der Hiufigkeit des
Schreiens oder des ndchtlichen Aufwachens des Saug-
lings) ,ermitteln, denn das Erleben dieser Umstidnde
und Verhaltensweisen des Sduglings ist subjektiv und
interindividuell verschieden.

Doch die negativen Auswirkungen von erhohtem
elterlichen Stress sind vielseitig und fithren in einen
Teufelskreis: Durch die erhohte Stressbelastung der
Eltern nehmen ihr eigenes psychisches Wohlbefinden
[1,2] und damit ihre Ressourcen in der Fiirsorge fiir das
Kind ab - sie sind weniger feinfiihlig gegeniiber ihrem
Kind [3]. In der Konsequenz konnen sich die kindliche
Entwicklung und das psychische Wohlbefinden des
Kindes verschlechtern. Die Forschung zeigt ein erhohtes
Auftreten von kindlichen Regulationsstérungen [4]
und spiter Verhaltensauffalligkeiten [5]. Bei sehr hoher
Stressbelastung der Eltern nimmt hochstwahrscheinlich
das Risiko fiir eine Gefdhrdung des Kindeswohls zu [6].

Die Erforschung von Pridiktoren bzw. Risikofak-
toren (Abb. I) fiir ein erhohtes Ausmafl an subjektiv
erlebtem Stress in der Elternrolle und damit Ansatz-
punkten fiir Intervention und Unterstiitzung zeigte:
Neben ,objektiven®, unverdnderlichen Faktoren, wie
bspw. der Frithgeburtlichkeit [7] oder einer chronischen
Erkrankung des Sauglings [8], Mehrlingsgeburten [9]
und dem Temperament des Kindes [10], gibt es eine
Vielzahl von Faktoren, die zum Stresserleben der Eltern
beitragen und die in den Eltern selbst und ihrer Umge-
bung verortet sind. Sie bestehen einerseits in der An-
und Abwesenheit von Ressourcen und andererseits in
damit verbundenen Prozessen der Bewertung der Ereig-
nisse und ihrer Umsténde.

Diese Faktoren sind etwa die psychische Gesundheit
der Eltern [Depressivitit & Angstlichkeit, 11], ihre mit-
gebrachten eigenen Bindungserfahrungen sowie Erfah-
rungen von Vernachlissigung oder sogar Missbrauch
[12, 13, 14], die erfahrene soziale Unterstiitzung vor
und nach der Geburt [15, 16], die Qualitit der Partner-
schaft [17], Personlichkeitsmerkmale der Eltern sowie
ihr Selbstwert [18]. Diese wichtigen Faktoren stehen in

Veranschaulichung der Pradiktoren und Auswirkungen elterli-
chen Stresses auf Grundlage von internationalen Forschungser-
gebnissen.

engem Zusammenhang mit dem Erleben von Stress in
der Elternrolle. Allen Faktoren ist der Zusammenhang
mit der Bewertung und dem Umgang mit potentiell
stressauslosenden Ereignissen, wie z.B. der Geburt eines
Kindes, gemein. Dabei beschreibt Abidin [19] das Aus-
mafd des von den Eltern genannten elterlichen Stresses
als Resultat des Verhiltnisses der Herausforderungen,
die eine bestimmte Situation (z.B. die Geburt des Kin-
des) mit sich bringt und der fiir die Eltern verfiigbaren
personlichen und kontextuellen Ressourcen.

Viele Studien betrachten primidr Miitter bei der
Erforschung der Zusammenhénge zwischen elterlichem
Stress und kindlicher Entwicklung. Es liegen weni-
ge empirische Daten zu viterlichem Stressempfinden,
sowie den Zusammenhingen zwischen miitterlichem
und viterlichem Stress vor (dyadische Betrachtung).

In einer Studie unter der Leitung von Karl Heinz
Brisch in der Abteilung Padiatrische Psychosomatik
am Dr. von Haunerschen Kinderspital wurden Eltern-
paare am Ubergang zur Elternschaft untersucht. Dabei
zeigte sich, dass die pranatal von der werdenden Mutter
berichtete Partnerschaftsqualitit und ihre ebenfalls pra-
natal berichtete Depressivitit unabhidngig voneinander
das miitterliche Stresserleben ein Jahr nach der Geburt
vorhersagten. Hierbei wurde zusitzlich ein wichtiger
Bewertungsprozess deutlich: der Einfluss der Wahr-
nehmung der Partnerschaft auf den elterlichen Stress
besteht teilweise in Abhédngigkeit von der Depressivitit
der Mutter. Je starker die depressive Symptomatik der
Mutter, desto geringer war der Einfluss der Partner-
schaftsqualitat auf das miitterliche Stresserleben (Lan-
ders, Quehenberger, Brisch, 2015; N= 98 Miitter; siehe
Abb. 2).

Eine Analyse dyadischer Zusammenhinge einer
Substichprobe der gleichen Studie mit N= 32 Paaren
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Kontakt:

PD Dr. med. Karl Heinz Brisch
Péidiatrische Psychosomatik und
Psychotherapie

Dr. von Haunersches Kinderspital
Pettenkoferstr 8a.

80336 Miinchen
Karl-Heinz.Brisch@med.uni-muenchen.de

Lanuders, Chachenlberper, Brnch - DRI, 2615

2 Darstellung der Studienergebnisse der Abteilung Padiatrische Psychosomatik.

(Abb. 2) ergab eine hohe Interdependenz der Part-
ner beziiglich ihrer Depressivitit am Ubergang zur
Elternschaft (pranatal, 3-6 Monate postnatal und 12-18
Monate postnatal) und folglich in der Auswirkung auf
das elterliche Stressniveau. Das legt nahe, dass mit der
Betrachtung des psychischen Wohlbefindens sowohl der
Mutter als auch des Vaters ein genaueres Bild moglicher
Belastungen und Ressourcen der Eltern entsteht.

Die Erkenntnisse der Forschung - international
und am Dr. von Haunerschen Kinderspital - zeigen
Risikofaktoren fiir erhohte elterliche Stressbelastung
und gleichzeitig Ansatzpunkte fiir Interventionen zur
Reduktion der Stressbelastung und der damit verbun-
denen negativen Folgen fiir die kindliche Entwicklung

auf. Sie legen die Empfehlung nahe, schon wéihrend der
Schwangerschaft die Eltern bzgl. bestehender Ressour-
cen und Belastungen (z. B. hinsichtlich Partnerschaft
und psychischem Wohlbefinden) gut kennenzulernen
und passende Unterstiitzung anzubieten.

Ein gingiges Verfahren zum Screening auf prénatale
und postpartale Depression ist der 10 Items umfassende
Fragebogen EPDS (Edinburgh Postnatal Depression
Scale)*. Ein Angebot zur Begleitung im Ubergang zur
Elternschaft ist das bindungs- und gruppenorientierte
Praventionsprogramm SAFE® (Sichere Ausbildung fiir
Eltern), das von Brisch und Mitarbeitern [20] in der
Abteilung Pédiatrische Psychosomatik entwickelt und
evaluiert wurde.

*) zB.zum Download mit Hinweisen zur Anwendung unter: http://www.mutter-kind-
behandlung.de/downloads/fragebogen_EPDS.pdf.
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Zweitgradige thermische Verletzungen -
Aktueller Therapiestandard

Thermische Verletzungen sind eine der haufigsten Unfallursachen im Klein-

kindalter und zéhlen zu den schwersten und nachhaltigsten Traumen.

Dr. Lynn Wanie

Es ist daher eine Therapie in spezialisierten Kliniken fiir
brandverletzte Kinder oder in Zentren fiir schwerbrand-
verletzte Kinder anzustreben.

In diesen Kliniken steht ein interdisziplindres spezi-
alisiertes Team aus Kinderchirurgen, Padiatern, Pflege-
kriften, Physio- und Ergotherapeuten, Orthopédietech-
nikern und Psychologen zur Verfiigung.

Ziel ist es eine dauerhafte psychische Traumatisie-
rung und idsthetische bzw. funktionelle Langzeitfolgen
zu vermeiden.

. Ve L

Im Rahmen der Erstversorgung muss die Auspré-
gung der thermischen Verletzung eingeschitzt werden,
da sich die weitere Therapie danach richtet. Die kli-
nische Erfahrung hat gezeigt dass die VKOF dabei oft
tiberschitzt wird. Mittlerweile gibt es Hilfswekzeuge
wie z.B. die an der Uniklinik Graz entwickelte App
»Rapid Burn Assessor® die das Einschétzen erleichtern.

Die Wundversorgungen miissen unter sterilen
Bedingungen in Analgosedierung oder Allgemeina-
nisthesie erfolgen. Thermische Verletzungen vom Grad
2a werden mittels Okklusivverbidnden versorgt. In der
Praxis bewidhrt hat sich eine Wundversorgung mit
SUPRATHEL® einem alloplastischen resorbierbaren
Hautersatz.

Bei thermischen Verletzungen vom Grad 2b, die eine
Spalthauttransplantation erfordern, sollte frithestmog-
lich, jedoch spitestens nach 14 Tagen die Transplanta-
tion erfolgen.

Nach Abheilen der Wunden folgt die Narbenpflege.
Bei hypertropher Narbenbildung kommen maflange-
fertigte Kompressionsanziige oder Silikonmasken bzw.
-pflaster zum Einsatz. Erganzend erfolgt eine Physio-
bzw. Ergotherapeutische Therapie.

Eine regelmiflige Nachsorge in unserer Verbren-
nungssprechstunde schliefit sich an. Um den langfris-
tigen Therapieerfolg zu sichern ist eine enge Zusam-
menarbeit mit den behandelnden niedergelassenen Kin-
derdrzten notig. |

oben: Verbriihung 2a°.

unten: Wundversorgung mit Suprathel®.



LASSEN SIE UNS PROTEKTION
BEI HAMOPHILIE A

NEU DEFINIEREN

Elocta® definiert Protektion neu — Reduktion von Blutungen bei
geringerer Injektionsfrequenz in der Prophylaxe?

* Die mediane ABR bei Erwachsenen e Die meisten Blutungen wurden mit
und Jugendlichen lag durch individualisierte einer einzigen Injektion gestillt*"2

i ® i 1
Prophylaxe mit Elocta® bei 1,6 « Ingesamt waren weniger

e Die mediane ABR bei Kindern < 12 Jahren Injektionen in der Prophylaxe notig**3
durch Prophylaxe mit Elocta® lag bei 1,962

Der erste rekombinante Faktor VIII mit Halbwertszeitverlangerung - ein neues MaB an
Protektion fiir Menschen mit Hamophilie A

*87,3 % der Blutungen bei Erwachsenen und Jugendlichen’, 81,4 % der Blutungen bei Kindernz. **98,8 % der Erwachsenen und Jugendlichen, die eine
individualisierte Prophylaxe mit Elocta erhielten, bendtigten weniger Injektionen, 74,2 % der mit Elocta behandelten Kinder bendtigten weniger Injektionend.

Literatur: 1. Mahlangu J, et al. Blood. 2014;123:317-25. 2. Young G, et al. ) Thromb Haemost. 2015;13:967-77. 3. Shapiro AD, et al. J Thromb Haemost.
2014;12:1788-800.
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Menschen, der gentechnisch mittels rekombinanter DNS-Technologie aus humanen embryonalen Nierenzellen produziert wird). Sonstige Bestandteile: 0,6 mmol (oder 14 mg) Natrium
als Natriumchlorid, Sucrose, L-Histidin, Calciumchlorid-Dihydrat, Polysorbat 20, Natriumhydroxid (zur pH-Einstellung) und Salzsaure (zur pH-Einstellung). ANWENDUNGSGEBIET:
Behandlung und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit Hamophilie A (angeborener Mangel an Faktor VIIl.. ELOCTA kann bei allen Altersgruppen angewendet werden.
GEGENANZEIGEN: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff (rekombinanter humaner Gerinnungsfaktor VIl und/oder Fc Doméne) oder einen der sonstigen Bestandteile.
NEBENWIRKUNGEN: Allergische Uberempfindlichkeitsreaktionen auf ELOCTA sind moglich. Falls Symptome einer Uberempfindlichkeit auftreten, sollte den Patienten angewiesen werden,
die Anwendung des Arzneimittels sofort zu unterbrechen und ihren Arzt aufzusuchen. Im Falle eines anaphylaktischen Schocks sollte eine Schocktherapie entsprechend des
medizinischen Standards durchgefiinrt werden. Gelegentlich (= 1/1.000, < 1/100): Kopfschmerzen, Schwindelgefiihl, Geschmacksstorung, Bradyka die, Hypertonie, Hitzewallung,
Angiopathie,Husten,SchmerzenimUnterbauch,Ausschlag,Arthralgie, Myalgie, Riickenschmerzen, Gelenkschwellung, Unwohlsein, Brustkorbschmerz, Kéltegefiihl, Warmegefiihl, Antikrper
gegen Faktor VIl positiv und Hypotonie im Rahmen eines Eingriffs. VERSCHREIBUNGSPFLICHTIG. PHARMAZEUTISCHER UNTERNEHMER: Biogen Idec Ltd, Innovation House, 70
Norden Road, Maidenhead, Berkshire, SL6 4AY, Vereinigtes Konigreich Weitere Informationen s. Fach- und Gebrauchsinformation. STAND: November 2015
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V.a. Kindesmisshandlung - Was tun?

Verdachtsfdlle von Kindesmisshandlung oder Vernachldssigung stellen die betreuen-
den Arztinnen und Arzte nicht nur vor medizinische, soziale und ethische Probleme,

sondern beinhalten auch immer einen juristischen Aspekt.

Dr. Florian Bergmann

Bei 4233 registrierten Féllen von Misshandlung und
14373 Fillen von sexuellem Missbrauch bei Kindern im
letzten Jahr [Quelle: Bundeskriminalamt] sowie einer
sicher erheblich dariiber liegenden Dunkelziffer muss
damit gerechnet werden, diesen Kindern im klinischen
Alltag zu begegnen. Dabei kann eine entsprechende
Vorbereitung helfen, den komplexen Anforderungen
dieser Patienten gerecht zu werden.

Mithin der wichtigste Aspekt in diesen Fallen ist
eine umfassende Dokumentation. Diese sollte neben
einer moglichst detaillierten Schilderung von Anamne-
se und angefithrten Erklirungen, bei Unfillen auch den
genauen Unfallort und -zeitpunkt erfassen. Weiterhin
sollte festgehalten werden, welche Personen bei einem
Unfall zugegen waren bzw. wer sonst regelmifligen
Umgang mit dem betroffenen Kind hat. Die Reaktionen
der Bezugspersonen sind dabei ebenso wichtig, wie
deren Interaktion mit dem Patienten und dem Behand-
lungsteam. Die allgemeine Anamnese sollte das Vorlie-
gen von Stressfaktoren eruieren (i.e. soziale Situation,
Einnahme von Rauschmitteln, chronische Erkrankung
0.4.), da diese einen Risikofaktor fiir eine Misshandlung
darstellen.

Im Gesprich mit den betroffenen Kindern und
Jugendlichen ist drauf zu achten, keine Suggestivfragen
zu stellen, um weder Sachverhalte noch mégliche Erkla-
rungen vorzugeben. Vielmehr sollten spontane Aufle-
rungen moglichst wortwortlich dokumentiert werden.

Da in Fillen von Kindesmisshandlung die Anamne-
se oft eher harmlos dargestellt wird, die Verletzungs-
muster bei den nicht akzidentellen Verletzungen in der
Regel ausgeprigter als bei akzidentellen Verletzungen
sind und die betroffenen Kinder haufig erst verzogert
einer medizinischen Behandlung zugefiihrt werden,
steht bei der korperlichen Untersuchung zunichst die
Beurteilung einer mdglichen vitalen Gefihrdung im
Vordergrund. Ist eine solche nicht gegeben, sollte eine
griindliche Untersuchung des gesamten Korpers (auch
enoral) am ginzlich entkleideten Patienten erfolgen.
Diese setzt eine ruhige und ungestérte Atmosphiire
voraus, was durch eine vorab Bereitstellung der benotig-
ten Materialien unterstiitzt werden kann. Auch sollte
zumindest die korperliche Untersuchung nur in Anwe-
senheit einer zweiten Person durchgefiihrt werden.

Die Anamnese sowie die erhobenen Befunde konnen
entweder im reguldren Dokumentationssystem oder auf

speziellen vorgefertigten Bogen erfasst werden. Dabei ist
unbedingt auf eine moglichst objektive und wertfreie
Dokumentation zu achten. Bei einer Fotodokumentati-
on muss die korrekte Zuordnung samtlicher Bilder auch
nach ldngerer Zeit noch einwandfrei moglich sein. Die
Bilddokumentation sollte zur besseren Zuordnung von
Befunden sowohl Ubersichtsaufnahmen als auch mit
Maf3stab versehene Detailaufnahmen beinhalten.

Eine besondere Stellung nimmt der sexuelle Miss-
brauch ein. Da sich hier bei der korperlichen Untersu-
chung nur sehr selten relevante Befunde finden, kommt
der Aussage des betroffenen Kindes bzw. Jugendlichen
ein besonderer Stellenwert zu, was noch einmal die
Bedeutung der oben erwédhnten detaillierten Dokumen-
tation unterstreichen soll. Erscheint eine eingehende
Untersuchung des Genital- / Analbereiches erforder-
lich, so sollte diese nur durch entsprechend erfahrene
Untersucher erfolgen. In jedem Fall sollte eine neu-
erliche Traumatisierung der meist unter erheblichen
Scham- und Schuldgefiihlen leidenden Opfer vermieden
werden.

Soweit sicher keine akute Gefahrdungssituation vor-
liegt konnen die Patienten auch bei Verdacht auf eine
Misshandlung oder sexuellen Missbrauch ambulant
gefiithrt werden. In diesem Fall sollte jedoch eine enge
Anbindung durch verbindliche Termine erfolgen, deren
Einhaltung tiberprift werden muss. In der Zwischen-
zeit konnen weitere Informationen oder eine Beratung
eingeholt werden. Eine Beratung durch das zustin-
dige Jugendamt oder eine Kinderschutzambulanz kann
dabei in jedem Fall erfolgen, die Rechtsgrundlage hier-
fiir wird im Folgenden behandelt. Sollen Informationen
von fachfremden Stellen (i.e. Schule, Kindergarten o.4.)
angefordert werden, ist eine schriftliche Entbindung
von der Schweigepflicht durch die Personensorgeberech-
tigten unabdingbar.

Bei allen unklaren Verdachtsfillen sollte eine stati-
onidre Aufnahme in einer Kinderklinik angestrebt wer-
den. Diese sollte idealerweise iiber eine Kinderschutz-
gruppe verfiigen, d.h. ein Team von erfahrenen Mitar-
beitern simtlicher mit dieser Patientengruppe befassten
Disziplinen, welches die notwendigen Mafinahmen
koordiniert und samtliche Aspekte in der Planung des
weiteren Vorgehens zusammenfiihrt. Auch wenn eine
stationdre Einweisung natiirlich mit den Sorgeberech-
tigten abgesprochen werden muss, ist es nicht unbedingt



erforderlich sofort einen konkreten Misshandlungsver-
dacht zu duflern. Vielmehr kann die erforderliche wei-
tere Diagnostik bzw. eine ggf. notwendige Therapie in
den Vordergrund gestellt werden. In jedem Fall sollte die
Klinik vorab telefonisch tiber den Sachverhalt und sdmt-
liche Verdachtsmomente informiert werden. Bestehen
Zweifel beziiglich der Compliance kann die stationdre
Einweisung durch einen Krankentransport erfolgen.

Besteht ein Anhalt fiir eine akute Gefihrdung eines
Kindes oder Jugendlichen und lehnen die Sorgeberech-
tigten eine stationdre Aufnahme ab, so ist das zustandige
Jugendamt nach §42 SGB VIII zu einer Inobhutnahme
berechtigt und verpflichtet. Gleiches gilt fiir den Fall,
dass ein Kind oder Jugendlicher selbst um Obhut bittet.
Uber eine Inobhutnahme sind die Sorgeberechtigten
unmittelbar zu informieren.

Gilt es eine unmittelbare Gefahr abzuwenden oder
eine offensichtliche Straftat zu erforschen muss die Poli-
zei eingeschaltet werden.

Wie bereits angesprochen birgt der Verdacht auf eine
Kindesmisshandlung immer auch einen juristischen
Aspekt. Damit ist nicht nur die Strafverfolgung der
Téter gemeint, sondern auch die Rechtsvorschriften,
welche die behandelnden Arztinnen und Arzte betref-
fen.

Sofern sich der Verdacht auf eine Kindesmisshand-
lung aus einem Arzt-Patienten-Verhiltnis ergibt, steht
zundchst einmal die &drztliche Schweigepflicht §203
StGB einem sich aus der Garantenstellung des Arztes
ergebenden Unterlassungsdelikt nach §13 StGB gegenii-
ber, wonach der Arzt in besonderem Mafle verpflichtet
ist Gefahr von seinem Patienten abzuwenden. Seit 2012
miissen sich Arztinnen und Arzte bei der Meldung
von Verdachtsfillen nicht mehr nur auf den rechtfer-
tigenden Notstand nach §34 StGB berufen, da seither
der §4 KKG (Gesetz zur Kooperation und Information
im Kinderschutz) die Ubermittlung von personenbezo-
genen Daten an das Jugendamt bei einem gewichtigen
Verdacht auf Kindesmisshandlung regelt. Der Frei-
staat Bayern geht dabei noch weiter und schreibt im
Landesrecht iiber Art. 14 Abs. 6 GDVG (Gesetz iiber
den offentlichen Gesundheits- und Veterinirdienst,
die Erndhrung und den Verbraucherschutz sowie die
Lebensmitteliiberwachung) Arztinnen und Arzten,
Hebammen und Entbindungspflegern eine unverziig-
liche Meldung von gewichtigen Anhaltspunkten fiir
eine Misshandlung, Vernachldssigung oder einen sexu-
ellen Missbrauch eines Kindes oder Jugendlichen unter
Ubermittlung der erforderlichen personenbezogenen
Daten an das Jugendamt vor.

Bei Unklarheiten, insbesondere im Hinblick auf das
Vorliegen gewichtiger Anhaltspunkte fiir eine Kindes-
wohlgefihrdung, schreiben sowohl §4 KKG, als auch
§8b SGB VIII das Recht auf Beratung im Einzelfall
oder in pseudonymisierter Form fest. Diese kann beim
ortlichen Tréager der Jugendhilfe durch eine erfahrene
Fachkraft bzw. auch iiberregional durch die Kinder-
schutzambulanz am Institut fiir Rechtsmedizin der
LMU Miinchen eingeholt werden.
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Diese Ausfithrungen sollen nicht nur in aller Kiirze
wesentliche Handlungsempfehlungen und rechtliche
Grundlagen vermitteln, sondern vielmehr zu einer ein-
gehenderen Beschéftigung mit dem Thema Kinderschutz
einladen. Dabei konnen Fortbildungen und persénliche
Gespriche dazu beitragen bereits vorab Kontakte fiir
eine bessere Kooperation in einem spiteren Verdachts-
fall zu kniipfen. Das notwendige Dokumentationsma-
terial und eine Liste mit den entsprechenden Kontakt-
daten vervollstindigen eine optimale Vorbereitung.

walt
Jgegen Kinder un

%

Leitfaden fiir Aratimses und Aroie

Weitere Informationen und Kontaktdaten:

Gewalt gegen Kinder und Jugendliche

Erkennen und Handeln

Leitfaden fiir Arztinnen und Arzte

Herausgegeben vom Bayerischen Staatsministerium fiir Arbeit und Soziales,
Familie und Integration

Online verfiigbar unter: www.aerzteleitfaden.bayern.de

Kinderschutzambulanz

Institut fiir Rechtsmedizin der LMU Miinchen
Nussbaumstr. 26, 80337 Miinchen

Tel: (089) 2180 73011

E-mail: gewaltopferambulanz@med.uni-muenchen.de
Homepage: www.rechtsmedizin.med.uni-muenchen.de
Online-Konsildienst: www.remed-online.de

Dr. med. Florian Bergmann

Kinderchirurgische Klinik und Poliklinik

Dr. v. Haunersches Kinderspital der LMU Miinchen
Lindwurmstr. 4, 80337 Miinchen

Tel: (089) 4400 52811

E-mail: Florian.Bergmann@med.uni-muenchen.de
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Nachsorge bei Morbus Hirschsprung

Mit den modernen Operationsverfahren konnen Patienten mit Morbus Hirschsprung
weniger invasiv und héufig in einem fritheren Lebensalter operiert werden. Trotz guter
Langzeitergebnisse der einzelnen Verfahren verbleibt ein Gruppe Kinder mit Stuhlentlee-
rungsstorungen beziehungsweise anhaltenden Beschwerden im Verlauf. Eine regelméflige

Nachsorge soll diese Kinder erkennen und einer gezielten Behandlung zufiihren.

Dr. C. Kabs

Verursacht wird die Erkrankung durch fehlende Ganglienzellen eines unterschiedlich langen Darmabschnittes,
beginnend beim Rektum, welches immer betroffen ist. Die Ausdehnung nach proximal ist variabel, jedoch erstreckt
sich das aganglionédre Segment in 75-80% der Fille iiber das Rektosigmoid. Das Fehlen der Ganglienzellen fithrt zu
einer funktionellen Dauerkontraktion im betroffenen Darmabschnitt und zu einer Dilatation des vorangestellten
Dickdarmes.

Fur die chirurgische Therapie stehen verschiedene Techniken zur Verfiigung. Traditionell wurde ein mehrzeitiges
Vorgehen mit Anlage eines Enterostomas praktiziert. Zunehmend wird jetzt bei klinisch stabilen Patienten auch ein
einzeitiges Vorgehen im frithen Sauglingsalter angewendet. Die klassischen Operationsmethoden erfordern eine
transabdominale Vorgehensweise. 1998 haben de la Torre-Mondragon und Ortega-Salgado ein minimalinvasives
Verfahren beschrieben, genannt transanale endorektale Durchzugsoperation (TERPT). In vielen Kliniken hat sich
diese Methode fiir die Behandlung des kurzstreckigen Morbus Hirschsprung durchgesetzt.

Mogliche postoperative Komplikationen seien als Folgende aufgefiihrt:

e  perianale Dermatitis

e  mechanische Obstruktion (Anastomosenenge, stenosierende Muskelmanschette, persitierende oder erworbene
Aganglionose, Achalasie des inneren SchliefSmuskel, Bridenileus)

e  Enterocolitis

e  Obstipation

e  Inkontinenz / Pseudoinkontinenz

Weisen Patienten Stuhlentleerungsprobleme nach stattgehabter Korrektur auf, besteht das Work-up in einer
detaillierten Anamnese und korperlichen Untersuchung mit orientierendem anorektalen Befund, Kolonkon-
traststudie und falls erforderlich Untersuchung des Anus in Narkose mit Entnahme einer Biopsie. Bei gezielter
Fragestellung kann erginzend eine anorektale Druckmessung durchgefithrt werden. Hieraus resultieren zumeist
zwei Patientengruppen:

e  Patienten mit Inkontinenz

e  Patienten mit ausladendem Abdomen, enterocolitischen Schiiben und Gedeihstorung

Bei Patienten mit Inkontinenz wird eine Stuhlregulierung begonnen. Anhand Kolonkontraststudie und Hydroso-
nographie entscheidet sich, ob die Darmpassage durch faserreiche Didt und Quellstofte gebremst oder durch
Stuhlweichmacher erleichtert wird. Begleitend wird mit taglichen Darmirrigationen mit isotoner Kochsalzlosung
begonnen. Die Familien werden mit den notwendigen Mitteln (Pumpen- oder Schwerkraftsystem zu Darmirrigation,
Rektalkatheter) ausgestattet und in deren Handhabung eingewiesen.

Patienten aus der zweiten Gruppe benétigen eine Behandlung der persistierenden Passagestérung. Allen Familien
wird eine Anbindung an die Selbsthilfegruppe (SoMA eV.) angeboten und entsprechendes Informationsmaterial
ausgehédndigt.
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Neue Hautexpander in der Kinderchirurgie

Dr. B. Haberle

Hautexpander dienen in der plastischen Chirurgie zur
Gewinnung von gesundem Gewebe, um Defekte zu
decken. Bei Kindern ist ein wichtiger Einsatzort der
behaarte Kopf um z. B Narben ohne Haarwuchs auf
Grund von Verbrennungen oder Verbrithungen mit
behaarter Haut zu decken. Auch Alopezie auf Grund
einer Aplasia cutis oder eines grof3flichigen Hamangi-
oms kann mit Hilfe eines Expanders mit behaarter Haut
gedeckt werden. Eine weitere Indikation sind grof3fla-
chige Naevi am behaarten Kopf.

Hautexpander mit subcutaner Fiilllkammer werden
seit vielen Jahren eingesetzt, haben aber einige Nach-
teile, da auf Grund der notwendigen wochentlichen Fiil-
lung eine erhohte Infektionsgefahr besteht. Die Fiillung
ist schmerzhaft, zum einen durch die Punktion aber
auch auf Grund des Dehnungsschmerzes im Bereich des
Expanders. Der Einsatz bei Kinder ist daher fiir diese
Art der Expander begrenzt.

Vor einigen Jahren wurden selbstquellende Expan-
der entwickelt und im Laufe der Zeit auch verbessert.
Der Einsatz bei Kindern in unserem Haus zeigte gute
Ergebnisse und die Erfahrungen mit den kleinen Pati-
enten waren positiv. Der Expander ldsst sich gut einset-
zen, muss aber in der Grofle angepasst gewéhlt werden,
da er bereits zu Beginn schon eine gewisse Ausgangs-
grofle aufweist. Die Fiilllung ist vom Zeitverlauf gut und
fithrt zu einem guten Gewebegewinn. Schmerzen treten
nur bei den Operationen auf, aber nicht durch die lang-
same Ausdehnung.

Komplikationen beim Einsatz von Expandern koén-
nen auftreten, hierbei steht insbesondere die Infekti-
on beim Expander mit Fillkammer im Vordergrund.
Weiter mogliche Komplikationen sind Wunddehiszenz,
Dislokation des Expanders oder eine sekundére Perfora-
tion der Haut tiber dem Expander.

In den Abbildungen sehen Sie die Schrittweise
Resektion eines groflen Naevus am Hinterkopf. Der
letzte Schritt konnte dann mit einem Expander ermdog-
licht werden. Nach Abschluss der gesamten Therapie
sind noch zarte kaum sichtbare Narben vorhanden. Der
Naevus konnte vollstindig entfernt werden.

Zusammenfassend kann man sagen, dass Expander
im Kindesalter gut einsetzbar sind. Die selbstquellenden
Expander bieten auf Grund der deutlich schmerzir-
meren Therapieform mit geringerem Infektionsrisiko
eine gute Alternative fiir Kinder. Komplikationen treten
dennoch nicht so selten auf, konnen aber gut behandelt
werden und erfordern daher eine engmaschige Kontrol-
le wahrend der Therapiezeit. [ ]

Restnaevus nach mehreren Teilresektio-
nen nach Expanderimplantation.

Naevus am Hinterkopf, nahezu
den gesamten Hinterkopf bede-
ckend, bei einem 6 Monate alten
Kind.

Postoperatives Bild nach Expanderex-
plantation und Restnaevusentfernung.

Zarte Narbe nach jetzt vollstandi-
ger Entfernung eines grof3en Nae-
vus mit Unterstiitzung durch einen
Hautexpander.

Schnittfiihrung fir eine Deckung im Kopfbereich
nach Expanderimplantation.
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Mit Elocta steht das erste in Europa zugelassene halbwertszeit-
verlangerte rekombinante Faktor VIl Produkt zur Verfligung. Es ist

zugelassen fiir alle Altersgruppen.

Wirksamkeit von Elocta

Elocta verfugt lUber umfangreiche Daten e 94,4 % der Patienten

(Kids A-LONG)

im pddiatrischen Bereich, die im Folgenden (67/71) haben die Stu-

vorgestellt werden*. Ziel der padiatrischen die beendet. Mediane ABR (gesamt)

Studie war es, die Sicherheit, Wirksam- Ergebnisse Mediane ABR 0.0
keit und Pharmakokinetik von Elocta in  Ziel der padiatrischen | [l&tzten 3 Studienmonate)

vorbehandg!ten Kl.n.dern (< 12 Jahre) m.lt Studle.war es, .dle Si- Mediane Blutungsepisoden (ABR): 0.0
schwerer Hamophilie A zu bewerten. Die  cherheit, Wirksam- | . spontan 0.0
Studie wurde in 23 Zentren und in insge- keit und Pharmako- - Traumatisch 0.0
samt acht Landern durchgefiihrt. Das Pa-  kinetik von Elocta in | -Spontane Gelenksblutungen 0.0
tientenkollektiv bestand insgesamt aus vorbehandelten  Kin- % Patienten ohne Blutungen 46.4%

71 Studienteilnehmern mit folgenden Ein- dern (< 12 Jahre) mit

schlusskriterien und Charakteristika:

mannliche Patienten < 12 Jahren mit
schwerer Hamophilie A (Restaktivitat
Faktor VIII < 1 %).

Von den 71 Studienteilnehmern wa-
ren 36 < 6 Jahre und 35 zwischen 6 bis
< 12 Jahre alt.

Alle Studienteilnehmer waren vorbehan-
delte Kinder (PTPs) mit mindestens 50
Expositionstagen eines herkdmmlichen
Faktor VIII-Prdparats plasmatischem
oder rekombinantem Ursprungs.

Das mediane Alter lag bei 5 Jahren (Span-
ne 1-11 Jahre).

Alle Ethnizitdaten waren in der Studie ver-
treten (Kaukasier, Afroamerikaner, Asi-
aten und Andere)

Studiendesign:

Alle Patienten wurden zu Beginn der Stu-
die 2x / Woche prophylaktisch mit Elocta
behandelt - was bei praktisch allen Pa-
tienten einer deutlichen Reduktion des
Injektionsintervalls entsprach

Die Dosis und das Injektionsintervall
konnten in Abhdngigkeit der individu-
ellen Pharmakokinetik und nach Beurtei-
lung des Behandlers angepasst werden.

Am Studienende hatten 61 Studienteil-
nehmer (88,4 %) mehr als 50 Expositions-
tage mit Elocta.

schwerer Hdmophilie A

zu bewerten*

1) Sicherheit von Elocta

e Kein Patient entwickelte einen Hemm-
korper oder eine allergische Reaktion
gegen Elocta - hiervon hatten 61 Studi-
enteilnehmer (88,4 %) mehr als 50 Expo-
sitionstage mit Elocta.

e Diein der Studie beobachtete Hemmkor-
perinzidenz lag bei 0 %.

e Eswurden sieben schwerwiegende uner-
wiinschte Ereignisse von flinf Patienten
berichtet, von denen keines im kausalen
Zusammenhang mit Elocta stand.

e Insgesamt wurden 59 nicht-schwer-
wiegende unerwiinschte Ereignisse
dokumentiert — nur bei 2 leichten Ne-
benwirkungen kdnnte ein moglicher Zu-
sammenhang mit Elocta bestehen (Mus-
kelschmerz und Hautrétung).

e Die aufgetretenen nicht-schwerwie-
genden Nebenwirkungen entsprechen
denen, die man in der durchschnittlichen
Hamophilie A Bevolkerung sowie bei Kin-
dern erwartet.

2) Vergleich der Pharmakokinetik von

Elocta mit herkémmlichem FVIII

e Die Pharmakokinetik wurde mit Hilfe
eines Ein-Stufen-Tests der aktivierten,
partiellen Thromboplastinzeit (@PTT) er-

Gruppe 2

PK Subgruppe

PTPs < 12 Jahre mit schwerer
Hiimophilie A [< 1 IU/d (1%)
Restaktivitit FVill] (n=71)

- (50 IE/Kg) rFVIIFC

{n=35)

Wirksamkeit von Elocta in der prophylaktischen Therapie.

mittelt — Elocta kann problemlos mit al-
len gdngigen Assays gemessen werden.

Wirksamkeit von Elocta

Fast die Halfte (46,4 %) aller Patienten hat-

ten keine einzige Blutung wéahrend der Stu-

die mit Elocta.

e Insgesamt lag die mediane jahrliche Blu-
tungsrate bei 1.96.

e Wadhrend der letzten 3 Monate der Studie
lag die jahrliche Blutungsrate bei 0.0.

e Es wurden keine spontanen oder trau-
matischen Blutungen wahrend der Stu-
die mit Elocta beobachtet.

Wirksamkeit von Elocta in der

Behandlung von akuten Blutungen

e Insgesamt wurden bei 37 Patienten 86
Blutungsepisoden mit Elocta behandelt.

e 81,4 % aller Blutungen konnten mit einer
einzigen Injektion, 93,0 % mit < 2 Injekti-
onen Elocta kontrolliert werden.

e Die Behandlung der akuten Blutungen
mit Elocta wurde bei 89,4 % mit exzellent
und gut bewertet.

e Insgesamt konnten 74 % der Patienten
ihre Dosisfrequenz reduzieren.

Fazit:

Die padiatrische Studie zu Elocta zeigt
die Sicherheit, klinische Wirksamkeit
und gute Vertraglichkeit von Elocta in
vorbehandelten Kindern mit schwerer
Hamophilie A. Dariiber hinaus wurde

- die Halbwertszeitverlangerung von
g Elocta wie in der vorangegangen Er-
£ .. ;
E — prep wachsenenstudie im Vergleich zu her-
i o kommlichem Faktor VIII um den Faktor
e e s iy 1,51 - 1,63 bestatigt.
. Alter&h - (50 1E/kg) PVl Mit Elocta konnte bei hoher Sicher-

heit und Protektion die Injektionsfre-
quenz in fast allen behandelten Kindern
reduziert werden. Damit hat Elocta das
Potential, der neue Goldstandard in der
Therapie der Hdmophilie zu werden.

*Recombinant factor VIII Fc fusion protein for the prevention and treatment of bleeding in children with severe
hemophilia A Young et al., 2015, Journal of Thrombosis and Haemostasis
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Spezialsprechstunden und Stationen

Ihr direkter Draht zu uns

AMBULANTE TERMINE IN DER KINDERKLINIK

Ambulanzen fiir Erndhrungsmedizin, Gastroenterologie, Gerinnung, Gyndkologie, Nephrologie, Neurologie, Orthopddie,
Rheumatologie, Stoffwechsel, Integrative und rehabilitative Pddiatrie:

Zentrale Terminvereinbarung Mo-Fr 10:00 - 14:00

Tel.: 089-4400-53163

Fax: 089-4400-57722

E-Mail: ambulanztermine.hauner@med.uni-muenchen.de

Weitere Spezialambulanzen erreichen Sie tiber folgende Telefonnummern:

Diabetologie und Endokrinologie: 089-4400-52991 (Mo. Di, Do, Fr von 9.00 - 11.00)

Hamatologie und Onkologie: 089-4400-54499

Hamophiliezentrum: 089-4400-52853

Immunologie und Infektiologie: 089-4400-53931 (Mo-Fr 09:00-12:00, Mo-Do 14:00-16:00)

Pulmonologie, Allergie und Asthma (CHA): 089-4400-57877 / -57878

Privatambulanz: 089-4400-57700 (Sekretariat Prof. Dr. C. Klein)

Funktionsdiagnostik:

Atemteste: 089-4400-53691 Mo — Do 8.30 — 12.00

EEG: 089-4400-52882 Mo-Do 8:00-8:30
kineeg@med.uni-muenchen.de

Kardiologie (EKG/Echo): 089-4400-52837

Schweissteste: schweisstest@med.uni-muenchen.de

AMBULANTE TERMINE IN DER KINDERCHIRURGISCHEN KLINIK

Zentrale Terminvereinbarung 089-4400-53145 (Mo-Fr 09:00-16:00)
Terminvereinbarung Privatambulanz 089-4400-53101 (Sekretariat Prof. Dr. D. v. Schweinitz)
STATIONARE AUFNAHMEN / CASEMANAGEMENT: Mo - Fr 8:30 - 16:00
Kinderklinik: 089-4400-53110
Kinderchirurgische Klinik: 089-4400-53145
Fax: 089-4400-53160
Email: hauner.casemanagement@med.uni-muenchen.de
hre Partner fiir Kinder-Medizin und Pflege . Infektiologie
< Prof. Dr. J. Hibner
Allgemeine Privatambulanz
Prof. Dr. C. Klein . Kardiologie
. Abt. fur Kinderkardiologie-GroRhadern
Allgemeinpédiatrische Notfall-Ambulanz * Prof. Dr. N. Haas
PD Dr. C. Bidlingmaier . Kardiologische Ambulanz im Dr. v. Haunerschen Kinderspital:

. Prof. Dr. R. Dalla Pozza

Christiane Herzog Ambulanz (CHA) fuir Mukoviszidose, Pneumologie,
Asthma & Allergologie

Prof. Dr. M. Griese (Mukoviszidose und Pneumologie),

Prof. Dr. Dr. h.c. E. von Mutius (Asthma und Allergologie)

ipidstoffwechsel und Erndhrungsmedizin
rof. Prof. h.c. Dr. Dr. h.c. B. Koletzko

o

Nephrologie
Bronchoskopie und Kaniilensprechstunde, Nachsorge Intensivmedizin PD Dr. B. Lange-Sperandio

Prof. Dr. T. Nicolai

Neurologie
Endokrinologie und Diabetologie Prof. Dr. F. Heinen
(Hormonsprechstunde / Diabeteszentrum (DDG)) . Epilepsie-Einheit: PD Dr. |. Borggraefe
Prof. Dr. H. Schmidt < Motorik: Prof. Dr. W. Muller-Felber
Entwicklungsneurologie: Dr. A. Enders
Gastroenterologie und Hepatologie . Stroke Unit: Dr. L. Gerstl

Gastroenterologie: Prof. Dr. S. Koletzko
Hepatologie: Prof. Dr. P. Bufler

Onkologie, Hdmatologie, Stammzelltransplantation und
Hamostaseologie

Care for Rare-Ambulanz (CRCHauner) Prof. Dr. T. Feuchtinger
Prof. Dr. C. Klein ¢+ Station Intern 3: Dr. M. Déring
. Onkologisch-Hamatologische Tagesklinik (OHTK): PD Dr. I. Schmid
Integrative und rehabilitative Padiatrie Stammzelltransplantation (LAF): PD Dr. M. Albert
Rehabilitative Medizin: Prof. Dr. J. Rosenecker . Hamostaseologie / Hdmophiliezentrum: PD Dr. K. Kurnik

Homdoopathie: Dr. S. Kruse z

Palliativmedizin
Immunologie 2 Prof. Dr. M. Fihrer
Immundefektambulanz (IDA) und Padiatrische Rheumatologie g
IDA: Dr. Fabian Hauck

Psychosomatik
Rheumatologie: PD Dr. A. Jansson p

D Dr. K.H. Brisch
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Stoffwechselkrankheiten und Angeborene Stérungen des
Metabolismus
PD Dr. E. Maier

Syndromologie und klinische Genetik
Prof. Dr. H. Schmidt

Kinderchirurgische Klinik

Allgemeine Privatsprechstunde
Prof. Dr. D. v. Schweinitz

Padiatrisch-Plastische Sprechstunde
Prof. Dr. R. Grantzow, OA Dr. B. Haberle, Fr. Dr. L. Wanie,
Fr. Dr. A. Pohl

Kinderurologische Sprechstunde
Prof. Dr. med. Dr. h. c. H.G. Dietz, OA Dr. med. M. Heinrich,
OA Dr. M. Lehner, Fr. Dr. K. Becker

Kindertraumatologische Sprechstunde
Prof. Dr. med. Dr. h. c. H.G. Dietz, Frau OA Dr. C. Menzel,
OA Dr. M Lehner

Kraniospinale Kinderchirurgie (pramature Nahtsynostosen,
Plagiozephalus, Hydrozephalus und Spina bifida)
OA Dr. M Lehner, Fr. Dr. D. Wendling, Dr. Chr. Guth

Viszeralchirurgische Sprechstunde
OA Dr. M. Heinrich, OA Fr. Dr. B. Haberle, OA Dr. J. Hubertus,
Fr. Dr. A. Pohl, Fr. Dr. K. Becker

Trichterbrust
Prof. Dr. med. Dr. h. c. H.G. Dietz, Dr. F. Bergmann

Funktionsdiagnostik von Blase und Enddarm
OA Dr. med. M. Heinrich, Fr. Dr. A. Pohl

Spezialdrztliche Betreuung in Kooperation mit anderen
Kliniken des KUM im Dr. von Haunerschen Kinderspital

Kindergynakologische Sprechstunde
Klinik und Poliklinik fur Frauenheilkunde und Geburtshilfe
Terminvereinbarung: 089-4400 - 53163 tgl. 10.00 - 14.00

Kinderradiologie
Institut fur Klinische Radiologie, Dr. B. Kammer
Terminvereinbarung: 089-4400-57823

Nuklearmedizin im Dr. von Haunerschen Kinderspital
Klinik und Poliklinik fir Nuklearmedizin, Prof. Dr. T. Pfluger
Terminvereinbarung: 089-44005-2772

Integriertes Sozialpddiatrisches Zentrum im Dr. von Hauner-
schen Kinderspital (iSPZ Hauner) in ,Trdgerschaft des Landes-
verband Bayern fiir kérper- und mehrfachbehinderte
Menschen - LVKM*

Leitstelle iSPZ Hauner, Terminvergabe Tel. 089-552734-0
Www.ispz-hauner.de

Leitung iSPZ Hauner: Prof. Dr. med. F. Heinen

Schwerpunkte Kinderneurologie und komplexe chronische Erkran-
kungen unter der Supervision der Spezialisten im Dr. von Haunerschen
Kinderspital

STATIONEN

Pflegebereichsleitung Anett Sander
1) Pddiatrische Klinik

Station Intern 1

Schwerpunkte: Nephrologie, Neurologie, Epilepsieeinheit,
Gastroenterologie

Pflegerische Stationsleitung: Annett Hupfer

Station Intern 3
Schwerpunkte: Onkologie/Hamatologie
Pflegerische Abteilungsleitung: Carmen Mayr

LAF / Stammzelltransplantation
Pflegerische Abteilungsleitung: Carmen Mayr

Station Intern 4

Schwerpunkte: Immunologie, Stoffwechsel, Infektiologie, Allge-
meine P&diatrie, Privatstation

Pflegerische Stationsleitung: Mihaela Klott

Station Intern 5

Schwerpunkte: Pneumologie, Infektiologie, Immunologie, Allergo-
logie, Mukoviszidose

Pflegerische Stationsleitung: Isabell Gurski

Station Intern Saugling
Pflegerische Stationsleitung: Franziska Wimmer

Station Padiatrische Psychosomatik und Psychotherapie
Pflegerische Stationsleitung: Gabriele BoRle

Interdisziplindre Tagesstation Tel.: 089-4400-52913

1) Kinderchirurgische Klinik

Station Chirurgie 2 Tel. 089-4400 53112

Arztliche Leitung: Fr. Dr. B. Haberle, Dr. F. Bergmann,
Dr. J. Hubertus

Pflegerische Stationsleitung: Ute Olbertz

Station Chirurgie 3 (privat) Tel. 089-4400 53106
Arztliche Leitung: Prof. Dr. D. v. Schweinitz
Pflegerische Stationsleitung: Ute Olbertz

Interdisziplindre Tagesstation Tel.: 089-4400-52913

1) Intensivstationen und Intermediate Care Stationen:
Neonatologie, NIPS, Tel. 089-4400-53130

Arztliche Leitung: Fr. Prof. Dr. Orsolya Genzel-Boroviczeny,

Dr. G. Mlnch.

Pflegerische Stationsleitung: Karin Muller

Neonatologie, 1. UFK Maistr., Tel. 089-4400-54589

Arztliche Leitung: Fr. Prof. Dr. Orsolya Genzel-Boroviczeny,
Dr. G. Minch.

Pflegerische Stationsleitung: Petra Kyré

HaNa (Hauner Nachsorge)
Arztliche Leitung: Dr. M. von Poblotzki
089-4400-54132, 089-4400-54146

Monitorstation und Kinderzimmer, 1 UFK Maistr.
Pflegerische Stationsleitung: Margit Morariu

Neonatologie, Frauenklinik GH, Tel. 089-4400-72802
Arztliche Leitung: Prof. Dr. A. Flemmer
Pflegerische Stationsleitung: Miriam Muller

Interdisziplindre Kinderintensivstation KIPS / Pediatric Stroke Unit
Tel. 089-4400-52704 - Stroke Unit: 089-4400-57950

Arztliche Leitung: Prof. Dr. T. Nicolai

Pflegerische Stationsleitung: Beate Kleine
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Wirkstoff: humaner Blutgerinnungsfaktor VIII (rDNA), Simoctocog alfa.

Zusammensetzung: Arzneilich wirksamer Bestandteil: humaner Blutgerinnungsfaktor VIII (rDNA),
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Aufzuldsen in 2,5 ml Wasser fur Injektionszwecke.
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Natriumcitrat-Dihydrat, Poloxamer 188.
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Anwendungsgebiete: Behandlung und Prophylaxe von Blutungen bei Hdmophilie A

(angeborener Faktor-VllI-Mangel). Nuwiq kann bei allen Altersgruppen angewendet werden.
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generalisierte Urtikaria, Kopfschmerzen, Nesselausschlag, Hypotonie, Lethargie, Ubelkeit, Unruhe,
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A kénnen neutralisierende Antikérper (Hemmkérper) gegen Faktor VIII entwickeln. In klinischen
Studien wurden folgende Nebenwirkungen gelegentlich beobachtet: Parasthesien, Kopfschmerzen,
Schwindel, Mundtrockenheit, Rlickenschmerzen, Entziindungen und Schmerzen an der Injektions-
stelle, nicht-neutralisierende Antikoérper gegen Faktor VIII.

Pharmazeutischer Unternehmer: Octapharma AB, Elersvagen 40, 112 75 Stockholm, Schweden
Verschreibungspflichtig
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' Octapharma GmbH
E E Elisabeth-Selbert-Str. 11
1 40764 Langenfeld
wwm:v.::cl,apharma.d-e Tel.: 02173 917-0

.;E?ﬁ Fax: 02173 917-111 ocrq phOrmO

info@octapharma.de
www.octapharma.de For the safe and optimal use of human proteins



40 | Pressemitteilung Vertex

KALYDECO® bewahrt sich in Langzeitstudie

Cystische Fibrose (CF), auch als Mukoviszi-
dose bekannt, ist eine autosomal-rezessiv
vererbte, seltene, progressiv verlaufende
Erkrankung, die durch defekte oder feh-
lende CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator)-Proteine als Folge
von Mutationen im CFTR-Gen verursacht
wird. Chronische Lungeninfektionen, fort-
schreitende Lungenschadigungen sowie
weitere Organschaden kénnen durch die
Ansammlung von dickem, zéhem Schleim
auftreten. Insgesamt sind knapp 2.000
Gen-Mutationen bekannt. Von diesen ver-
ursachen ca. 210 Mukoviszidose. Sie unter-
scheiden sich in der Art bzw. Ursache des
Funktionsverlustes des CFTR-Proteins.

Flr einige Mutationen ist bereits eine spe-
zifische Therapie zugelassen. Betroffene ab
zwei Jahren mit einer der Gating-Mutati-
onen G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S,
S1251N, S1255P, S549N, S549R und Erwachse-
ne ab 18 Jahren mit einer R177H-Mutation
auf mindestens einem Allel im CFTR-Gen
kénnen mit KALYDECO® (lvacaftor) behan-
delt werden. Gating-Mutationen sind durch
eine verminderte Offnungswahrscheinlich-
keit der CFTR-Proteine gekennzeichnet.
KALYDECO®, ein sogenannter Potentiator,
setzt an diesem Defekt an, indem es die
Offnungswahrscheinlichkeit der CFTR-
Proteine an der Zelloberflache erhéht und
den Chlorid-lonen- und Wasser-Transport
verbessert.

Elementare Voraussetzung fir die Initiie-
rung einer mutationsspezifischen Therapie
ist die Kenntnis des Genotyps. Dieser sollte
im Rahmen der Diagnose mittels einer Ge-
notypisierung bzw. -sequenzierung identi-
fiziert werden. Ab voraussichtlich Frihjahr
2016 wird ein flaichendeckendes Neugebo-
renen-Screening fiir CF eingefiihrt. Dieses
wurde im August 2015 vom Gemeinsamen
Bundesausschuss (G-BA) beschlossen.

Prof. Matthias Griese, Leiter der Christia-
ne Herzog Ambulanz des Dr. von Hauner-
schen Kinderspitals, begrii8t die Einfiih-
rung des Neugeborenen-Screenings.

Was wird sich durch den G-BA-Beschluss zum
Neugeborenen-Screening in der CF-Behand-
lung dndern?

Dank des G-BA-Beschlusses kdnnen wir
CF in Kiirze unmittelbar nach der Geburt
diagnostizieren und eine addquate The-
rapie einleiten. Das hat den Vorteil, dass
die Betroffenen gar nicht erst symptoma-
tisch werden mussen, damit die Diagnose
gestellt und eine Therapie initiiert wird.

Quellen:

Studien zeigen, dass eine friihe Diagnose,
ein rascher Beginn und eine konsequente
Durchfiihrung der Therapie sich positiv
auf die Langzeitprognose der Erkrankten
auswirken: Die Lungenfunktion kann best-
maoglich erhalten und einer Mangel- bzw.
Untererndhrung frilhzeitig gegengesteuert
werden. Dies wirkt sich wiederum positiv
auf Koérpergewicht und Grof3e aus. Auch
irreparable Folge- und Entwicklungsscha-
den kdnnen so bestmdglich vermieden
werden.

Abgesehen von einer friihen Initiierung der
Therapie, ist eine langfristige Therapietreue
fiir den Behandlungserfolg entscheidend.
Was sind die gréfSten Hiirden, die CF-Pati-
enten davon abhalten, ihre Therapie strin-
gent durchzufiihren?

Patienten mochten so viel Normalitdt wie
maoglich. Nicht zuletzt auch deshalb sind
die Komplexitat der Therapie und der da-
mit verbundene Aufwand von Bedeutung.
Je einfacher eine Therapie umzusetzen ist,
desto besser wird sie auch von den Betrof-
fenen befolgt. Ferner sind aversive Thera-
pieeffekte zu beachten, zum Beispiel, ob
die Behandlung zu Nebenwirkungen flhrt.
Personliche Faktoren, beispielsweise ob
die Person aufgrund von Ausbildung oder
Beruf dazu in der Lage ist, die Therapie
konsequent durchzufiihren, sind ebenso
relevant.

Mit welchen Argumenten kénnen Sie Betrof-
fene am besten davon liberzeugen, adhdrent
zu bleiben?

Neben einem therapeutischen Gesamtkon-
zept, das vom Arzt gemeinsam mit dem Pa-
tienten entwickelt wird, ist es wichtig, dass
die Betroffenen eine Routine in der The-
rapie entwickeln und dafir im Alltag Zeit
einplanen. Das Zusammenspiel zwischen
Therapie und Krankheitsverlauf ist kom-
plex und langwierig. Es sollte daher kein
direkter Zusammenhang zwischen einer
Therapie und dem momentanen Gesund-
heitszustand hergestellt werden.

Ivacaftor ist jetzt seit gut drei Jahren zuge-
lassen — wie sehen die verfligbaren Langzeit-
daten aus?

Die Daten der Langzeit-Studie zeigten eine
anhaltende Verbesserung relevanter Fak-
toren Uber insgesamt 144 Wochen, sowohl
beiKindern (6-11 Jahre) alsauch beiJugend-
lichen und Erwachsenen (ab 12 Jahre) mit
einer G551D-Mutation. So verbesserte sich

die Lungenfunktion unter lvacaftor im Ver-
gleich zum Ausgangswert um 10,3 bzw. 9,4
Prozent. Das Gewicht stieg durchschnitt-
lich um 14,8 bzw. 4,1 kg. Zudem konnte die
Lebensqualitdt gemal des ,Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised” (CFQ-R, respirato-
rische Doméne) um 10,6 bzw. 6,8 Punkte
erhoht werden. Die Effekte sind durchaus
bedeutend fiir die Betroffenen und wirken
sich positiv auf den Krankheitsverlauf aus.
Dariiber hinaus nehmen Patienten, die be-
reits von einer Behandlung mit KALYDECO®
profitieren, die Therapie sehr gut an, da sie
unkompliziert und mit keinen groBen Hir-
den verbunden ist. Neueste Studien zeigten,
dass Patienten mit einer G557D-Mutation,
die Ivacaftor erhielten, im Vergleich zu ho-
mozygoten F508del-Patienten, die fiir eine
Behandlung mit Ivacaftor nicht geeignet
waren, einen deutlich verlangsamten Riick-
gang der Lungenfunktion (jahrliche Abnah-
me FEV,; 0,81 Prozent zu 1,73 Prozent des
Sollwerts) aufwiesen. Dariiber hinaus konn-
te ein verbesserter Erndhrungszustand in-
nerhalb der dreijahrigen Testphase bei den
mit Ivacaftor-behandelten Patienten festge-
stellt werden.

Wie sehen Sie die Zukunft der CF-Therapie?
Aktuell befinden sich verschiedene neuar-
tige Wirkstoffe in der Forschung und Ent-
wicklung. Besonderes Interesse wecken da-
bei sog. CFTR-Modulatoren, die die Anzahl
und/oder Funktion der CFTR-Proteine mo-
difizieren kdnnen und somit an der Ursache
der CF ansetzen. Bislang sind KALYDECO®
und ORKAMBI® die einzigen zugelassenen
Wirkstoffe dieser Art. Ich bin jedoch zuver-
sichtlich, dass auch in Zukunft noch weitere
Medikamente entwickelt werden, die am
genetischen Defekt der CF ansetzen. Wenn
Patienten fir solch eine Therapie in Frage
kommen ist zu beachten, dass Patienten
sich in einem spezialisierten CF-Zentrum
behandeln lassen sollten, um von den Er-
fahrungen der behandelnden Arzte zu
profitieren und um die beste Therapie zu
erhalten.

Aktuell werden insgesamt 500 CF-Pati-
enten am gemeinsamen interdisziplindren
Mukoviszidose-Zentrum des Klinikums der
Universitdt Miinchen behandelt - etwa 300
Kinder, Jugendliche und junge Erwachsene
werden in der Christiane Herzog Ambulanz
des Dr. von Haunerschen Kinderspitals be-
handelt; die erwachsenen Patienten wer-
den am CF-Zentrum fiir Erwachsene der
LMU, Miinchen, betreut.

Cystic Fibrosis Foundation, 2015. About CF: Frequently Asked Questions. Verfiigbar unter: http://www.cff.org/AboutCF/Faqs [Zugriff 19.10.2015]. Vertex, KALYDECO® Fachinformation, November 2015.
Mukoviszidose e.V., 2015. Neugeborenen-Screening: Mukoviszidose e.V. begriifit Entscheidung des G-BA. Verfiigbar unter: http://muko.info/forschung/news-detail-und-archiv/detailansicht/article/neugebo-
renen-screening-mukoviszidose-ev-begruesst-entscheidung-des-g-ba/17.html [Zugriff 19.10.2015]. Martin B et al, Pediatrics 2012, 129, e348-55. G-BA, 2015. Methodenbewertung - Screening auf Mukoviszi-
dose fiir Neugeborene beschlossen. Verfiigbar unter: https://www.g-ba.de/downloads/34-215-585/21-2015-08-20_Ki-RL Mukoviszidose.pdf [Zugriff 19.10.2015]. McKone EF et al., The Lancet Respir Med 2014,
2, p902-910. Sawicki et al. Am ] Respir Crit Care Med, 2015, 192(7):836-842 Boyle et al Am ] Respir Crit Care Med, 2015 192(7): 774-776. Vertex, ORKAMBI® Fachinformation November 2015. Clinical and
Functional Translation of CFTR, 2015. List of CFTR2 mutations. Verfigbar unter: http://cftr2.org/files/CFTR2_13August2015.pdf. [Zugriff 19.10.2015].
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Die Fotoausstellung Giber Kinder mit seltenen Erkrankungen ist in den
Geschiftsstellen der AOK Bayern zu sehen:

Bamberg: 1. Februar bis 12. Februar
Niirnberg: 15. Februar bis 26. Februar
Weiden i. d. Opf.: 29. Februar bis 11. Marz
Passau: 14. Marz bis 24. Marz
Garmisch-Partenkirchen: 29. Mirz bis 8. April
Miinchen: 25. April bis 6. Mai
Wiirzburg: 9. Mai bis 20. Mai

Néahere Informationen unter www.care-forrare.org und www.aok.de/bayern.

= Care-for-Rare AK

| “() un d ation Die Gesundheitskasse.
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Medizinische Versorgung von Fliichtlingen

in Miinchen

In der renommierten Fachzeitschrift erschien jetzt im Okto-
ber unter der Rubrik ,Perspective” ein Bericht von Prof. Dr.
Thomas Nicolai liber die medizinische Situation der Fliicht-
linge, die taglich am Miinchner Hauptbahnhof ankommen.
Anlass fiur diesen Artikel war der freiwillige Einsatz vieler
Kollegen in der Erstversorgung ankommender Fliichtlinge
bedingt auch durch die Nahe des Hauptbahnhofs zum Dr.
v. Haunerschen Kinderspital. Insbesondere auch die Proble-
matik der Kinder wird beschrieben, die erschwert unter den
Widrigkeiten der oft wochenlangen Flucht aus dem Nahen
Osten zu leiden haben. Dabei zeigen sich zum Teil Krank-
heitsbilder, die bei uns zwar in Lehrbiichern beschrieben
sind, aber im medizinischen Alltag praktisch nicht mehr exis-
tieren. Eine weitere medizinische Problematik stellen chro-

rie NEW ENGLAND JOURNAL o MEDICINE

Caring for the Wave of Refugees in Munich
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nisch kranke Kinder dar ( z.B. Diabetes, Asthma, zystische Fibrose ), deren tagliche medizinische Versorgung auf der Flucht
nicht méglich war. Es ist vielleicht etwas Giberraschend, dass dem ehrwiirdigen NewEnglandJournal dieser mehr nationale
Brennpunkt der Fliichtlingsproblematik drei Seiten wert ist, zeigt aber auch das starke internationale Interesse, wie ein reiches
Land wie Deutschland mit der unerwartet hohen Anzahl von Fliichtlingen zurechtkommt. R.G.

Ein Bericht von Th. Nicolai, O. Fuchs und E.v.Mutius aus dem Haunerschen Kinderspital im New England Journal of

Medicine (N Engl Jw Med 2015; 373:1593-1595)

7.700 Kilometer Radeln gegen seltene Erkrankungen

From coast to coast: AOK-Mitarbeiter Jorg Richter hat die
USA von der West- zur Ostkiste im Sattel seines Fahrrades
durchquert. Damit hat sich Richter einen Kindheitstraum er-
flllt - und widmet ihn gleichzeitig einer guten Sache, indem
er die Care-for-Rare Foundation am Dr. von Haunerschen
Kinderspital unterstitzt. Im Rahmen der Aktion hat die AOK
Bayern ihre Mitarbeiter und die Offentlichkeit zu Spenden fiir
die gemeinnitzige Stiftung aufgerufen, die sich Kindern mit
seltenen Erkrankungen annimmt. Rund 6.000 Euro sind zu-
sammengekommen.

Jorg Richter Uber sein Engagement: ,Die Aktion ‘From
coast to coast’ ist die Erfiillung eines Traumes, den ich seit
dem neunten Lebensjahr habe. Als gesunder Mensch méch-
te ich mir nicht nur meinen Traum erfiillen — sondern auch

Kindern mit Handicaps die eine oder andere Traumerfiillung
moéglich machen und dazu beitragen, dass sie gesund leben
kénnen. Dabei helfen auch meine Kollegen der AOK Bayern
mit!” Der 55-jahrige Diplom-Sportlehrer legte auf seinem
Weg rund 7.700 Kilometer zuriick und machte dabei Wer-
bung fiir die gute Sache. Sdmtliche Spenden, die im Rahmen
der Radl-Aktion bei der Care-for-Rare Foundation eingehen,
werden ohne Abziige in die Projektarbeit flieBen, um einen
bayernweiten Verbund der Zentren fir SE in Miinchen, Er-
langen, Regensburg und Wiirzburg zu starken und damit
Bayern als Pionierregion fiir seltene Erkrankungen zu for-
dern. Durch die verstarkte Zusammenarbeit der Experten-
zentren kénnen Diagnosen schneller gestellt, Patienten im
Sinne einer personalisierten Medizin optimal behandelt und
Krankheitsmechanismen grundlegend erforscht
werden. AuBerdem soll die Bevolkerung im Rahmen
einer ,Awareness-Aktion” tiber die Sorgen und Note
von Menschen mit SE besser informiert werden.

Prof. Dr. Dr. Christoph Klein, Vorstand der Care-
for-Rare Foundation und Direktor am Dr. von Hau-
nerschen Kinderspital in Minchen: ,Nur wenn wir
versuchen, die Grundlagen seltener Erkrankungen
zu verstehen, kénnen wir in Zukunft betroffenen
Kindern auch eine Chance auf Heilung eréffnen. Die
Care-for-Rare Foundation vernetzt bereits Arzte und
Wissenschaftler auf internationaler Ebene, nun soll
ein neues bayernweites Programm auch einen regi-
onalen Akzent setzen, um Kinder von Wiirzburg bis
Miinchen zu unterstiitzen.”



N LIVE
| YEHUDI

Das ganze Jahr hindurch veranstaltet YEHUDI MENUHIN LIVE MUSIC NOW Konzerte im Dr.
von Haunerschen Kinderspital. Patienten, Angehdrige und Pflegepersonal erleben hier hohe
musikalische Qualitét in durch Spenden finanzierten Auffiihrungen, in der Regel am 1. Donnerstag
im Monat,

Donnerstag, 15 Uhr in der Onkologischen Tagesklinik und
Donnerstag, 16 Uhr zwischen den Stationen Chirurgie 2 und 3

Die néchsten Konzerte:

7.1.  Eine Wundergeschichte
Julia Ito, Flote und Utum Yang, Klavier

4.2.  Tanz mit vier Hinden
Ani und Nia Sulkhanishvili, Klavier

3.3.  Gullivers Reisen
Chordon Blue: Lisa Schottl, Hackbrett, Anna Vof3, Harfe
und Patrick Hollnberger, Kontrabal3

7.4.  Schon Rosmarin
Heidi Schmid, Violine und Tatiana Chernichka, Klavier
Orpheus und Eurydike
Christine Miiller, Flote und Olivia Neuhauser, Harfe
Musikalische Geisterstunde
Lauriane Follonier, Klavier, Anna-Maija Hirvonen, Violine,
Caterina Giannitsioti, Cello und Cornelia Wild, Sprecherin
Saxophon und Marimbaphon, eine unglaubliche Freundschaft
Claudia Jope, Saxophon und Patrick Stapleton, Marimbaphon
Die Prophezeiung
Anna-Sophia Schrenker, Sopran und Anna Buchberger, Klavier
Jazz erst recht!
Natalie Elwood, Jazzgesang und Josef ReBle, Klavier
Mozart fiir Kinder
Enigma Saxophon Duo: Claus Hierluksch und Ricarda Fuf3
Brautigam gesucht!
Florian Mayrhofer, steirische Harmonika und
Andreas Winkler, Tuba

Diese Konzerte werden durch Spenden ermdglicht, fiir die wir folgenden Spendern danken:
Dr. Rudolf und Christa Castringius Kinder- und Jugend-Stiftung

Gilead Sciences GmbH

Glaxo Smith Kline GmbH & Co. KG

www.livemusicnow.de
Bankhaus Donner & Reuschel,
BIC: CHDBDEHHXXX, IBAN: DE21 2003 0300 0257 0300 00

B, ook LA A D T ST
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Geschichten aus dem Hauner im Bayerischen
Fernsehen - Programmhinweis

Das Hauner im Fernsehen: Im Rahmen der Serie ,Geschichten” wird
das Bayerische Fernsehen im Januar eine Woche lang Geschichten
y aus dem Haunerschen Kinderspital zeigen. Viele Patientinnen, Eltern,
B BAYE R [ SCH E S Arztinnen, Schwestern und Pfleger haben sich bereit erklart, bei dem
Projekt mitzuwirken und vor der Kamera ihre Geschichten zu erzah-
FE R NS E H E N len. Die Geschichten waren vom 11. bis 15. Januar 2016, jeweils von
17.00 bis 17.30 Uhr im Bayerischen Fernsehen zu sehen und stehen
jetzt in der BR-Mediathek zur Verfligung.
Wir danken allen Mitwirkenden herzlich fiir's Mitmachen!

Christbaumspende fiir das Dr. v. Haunersche Kinderspital

Christbdume fir das Dr. v. Haunersche Kinderspital spendete heuer die Vereinigung der Rundholzhandler und Forstdienst-
leister e.V. und libergab die Prachtexemplare am 30.11.15 auf dem Spielplatz der Klinik. Die Baume sollen u.a. in der Ein-
gangshalle, vor dem Horsaal und auf dem Spielplatz im Hof aufgestellt werden, so dass auch in diesem Jahr das Haunersche
wieder ein wenig in weihnachtlichem Glanz erstrahlen kann.

Herr Ametsbichler (li) und Herr Mayerhofer (re) von der Vereinigung der Rundholzhindler und Forstdienstleister e.V. bei der Uber-
gabe der Christbaumspende an Frau Simader vom Dr. v. Haunerschen Kinderspital.
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Kleine Freude - grof3e Wirkung

Die Weihnachtsengel des Inner Wheel Clubs Miinchen bereiten den kleinen Patienten in der
Haunerschen Kinderklinik kleine und grofie Freuden zu Weihnachten. Eine wiederkehrende

Aktion fiir unsere kleinen Patienten.

Die Weihnachtszeit ist eine ganz besondere Zeit im Jahr. Uberall duftet es nach Lebku-
chen, Platzchen und Tanne. Es wird viel gesungen und gebastelt, die Stimmung ist meist
frohlich, besinnlich - es ist einfach eine schone Zeit. Alle stellen sich auf das Weihnachts-
fest ein, machen sich Gedanken tiber Wiinsche und Geschenke, wie man seinen Liebsten
eine kleine Freude bereiten kann. Dennoch gibt es viele Kinder, die sich dariiber kaum Ge-
danken machen kdnnen. Manchmal, weil die finanzielle Situation der Familie keine grof3en
Wiinsche zulasst, bei einigen ist die gesundheitliche Situation schlichtweg zu angespannt.

Die Arzte, das Pflegepersonal und die psychosozialen Betreuer der Haunerschen Kin-
derklinik geben ihr Bestes, um vielen Kindern ein Weihnachtsfest zu Hause zu ermdgli-
chen, so gibt es dennoch Patienten, die die Weihnachtsfeiertage in der Klinik verbringen
mussen.

So oder so, Patient sein fallt den meisten Kinder tiber Weihachten oft schwerer als
sonst.

Seit 2011 gibt es in der Kinderklinik jedoch eine jahrlich wiederkehrende Aktion, die be-
dirftigen Patienten ein kleines Lacheln ins Gesicht zaubert — die Weihnachtsbaumaktion
der Damen des Inner Wheel Clubs Miinchen. International Inner Wheel ist eine der grof3ten
Frauen-Service-Organisationen weltweit, sie beruht auf Freundschaft und persénlichem
Einsatz, wobei sich jeder Club seinen eigenen Weg zum Dienst am Nachsten sucht.

Zusammen mit dem psychosozialen Team werden kritische Félle, chronisch kranke
Kinder und beddrftige Familien ausgesucht und eine Freude bereitet. Zusatzlich spenden
die ,Inner Wheel Damen” einen Weihnachtsbaum fir die Kinderweihnachtsfeier, den sie
liebevoll dekorieren.

Puppen, Autos, Hochstiihle oder Hausschuhe fiir das Geschwisterchen - die Wiinsche
der Kinder sind vielféltiger Natur. ,Die Kinder malen uns ihre Wiinsche, schreiben uns Briefe
und erzdhlen uns oft ein wenig von sich. Deswegen bereitet meinen Inner Wheel Freun-
dinnen und mir das Erfiillen ihrer Herzenswiinsche wirklich eine groB8e Freude. Auf diese
Weise helfen wir den Kindern direkt und haben dadurch eine Verbindung zu den kleinen Pa-
tienten”, so Frau Dagmar Schleich, ehemalige Prasidentin des Inner Wheel Clubs Miinchen
und Initiatorin der Aktion.

Und das merkt man: ,Jedes einzelne Geschenk ist so liebevoll verpackt, wie fiir ein Fa-
milienmitglied bestimmt”, sagt Astrid Simader, Ergotherapeutin und Verantwortliche firr
die Kulturinitiative der Kinderklinik. ,Und fiir die Kinderweihnachtsfeier schenken die Inner
Wheelerinnen obendrauf kleine Trostgeschenke fiir alle Kinder”.

,Ein rundum sinnvolle Aktion, die langfristig angelegt ist und sich an den Bediirfnissen
der kleinen Patienten und den Abldufen der Kinderklinik orientiert”, so Prof. Klein, Direktor
des Kinderspitals.

Drei gehen in die Luft

Fiir drei Patienten unserer Klinik ging ein besonderer Wunsch in Erfiillung

Ein Flug in einer Chesna von Augsburg startend, dann nach Miinchen und tiber das Fiinf-Seen-Land zuriick. Optimale Flug-
bedingungen machten jeden dieser drei ein-sttindigen Rundfliige zu einem unvergesslichen Erlebnis. Der Verein Herzens-
wiinsche eV. und ihr Pilot Peter haben Joseph, Zoé und Hanadi ein paar ganz auBergewohnliche Stunden geschenkt.

- B

A. Simader
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Preise / Auszeichnungen

Care-for-Rare Science Award 2015 an Dr. Dr. Michael
Schmeifier, Universitit Ulm

Pro.movere - mehr bewegen. Unter diesem Motto haben
die Werner Reichenberger Stiftung und die Care-for-Rare
Foundation am Dr. von Haunerschen Kinderspital den Baye-
rischen Stifterpreis und den Care-for-Rare Science Award ins
Leben gerufen.

Der diesjéhrige Care-for-Rare Science Award 2015 geht an
Dr. Dr. Michael Schmeif3er von der Universitat Ulm. In seinem
Forschungsprojekt “Translational analysis of epilepsy in Phe-
lan-McDermid syndrome and other Shankopathies” versucht
Michael Schmei3er mit seinem jungen Team die zugrunde-
liegenden Pathomechanismen des Phelan-McDermid-Syn-
droms zu entschliisseln — einer seltenen globalen Entwick-
lungsstérung, die mit geistiger Behinderung, autistischen
Verhaltensweisen, mangelnder Sprachentwicklung, vermin-
derter Muskelstarke und oft auch mit Epilepsie einhergeht.
Das Preisgeld flief3t in ein Forschungsprojekt, das die Analy-
se epileptischer Anfélle bei Phelan-McDermid-Syndrom zum
Ziel hat.

Der mit 50.000 Euro dotierte Wissenschaftlerpreis wird
deutschlandweit ausgelobt, um neue und kreative Projekte
zu seltenen Erkrankungen zu férdern. Ein unabhangiges wis-
senschaftliches Preisrichtergremium wahlt die Projekte nach
den Kriterien der wissenschaftlichen Exzellenz, Interdiszipli-
naritdt und klinischen Relevanz aus. Das Preisgeld wird von
der Werner Reichenberger Stiftung zur Verfligung gestellt.
Die Verleihung findet im November in Miinchen statt.

Innovationspreis der
Deutschen Hochschulme-
dizin an Mediziner des Dr.
von Haunerschen Kinder-
spitals
Der mit 10.000 Euro do-
tierte Innovationspreis der
Deutschen Hochschulme-
dizin eV. geht in diesem Jahr an Dr. Natalia Zietara und
Dr. Daniel Kotlarz vom Haunerschen Kinderspital. In ihrer
fur den Innovationspreis eingereichten Veroffentlichung be-
schaftigen sich Zietara und Kotlarz mit der translationalen
Anwendung von innovativen gendiagnostischen Sequenzie-
rungsverfahren bei primaren Immundefekterkrankungen.
Die erfolgreiche Ubertragung von Grundlagenwissen in die
Patientenversorgung ist von fundamentaler Bedeutung in
der Universitdtsmedizin. Damit Patienten umfassend von
neuen medizinischen Erkenntnissen profitieren konnen,
missen Forschungsergebnisse moéglichst rasch in innova-
tive Diagnoseverfahren und Therapien umgesetzt werden.
Entsprechend konnten Natalia Zietara und Daniel Kotlarz die
diesjahrige Jury mit ihrem translationalen Forschungspro-
jekt mit hohem Innovationspotential tiberzeugen.

~Zwar handelt es sich noch um einen experimentellen For-
schungsansatz, aber die bahnbrechende Studie von Zietara
und Kotlarz verdeutlicht, dass Hochdurchsatzsequenzierungs-
methoden durch eine héhere diagnostische Sensitivitdt die
klinische Routinediagnostik von priméren Immundefekten zu-
kiinftig im Sinne einer personalisierten Medizin revolutionieren
kénnen”, erlautert Prof. Dr. Heyo K. Kroemer, Prasident des
Medizinischen Fakultdtentages.

Die von Zietara und Kotlarz erhobenen Forschungsergeb-
nisse wurden in der renommierten Fachzeitschrift The Jour-
nal of Experimental Medicine veréffentlicht und mit dem
Dr. Holger Miiller Preis 2013 ausgezeichnet. Die Forschungs-
befunde sind nicht nur fir IL-21R-defiziente Patienten von
entscheidender Bedeutung, sondern zeigen vielmehr
grundlegende Prinzipien der IL-21-vermittelten humanen
Immunabwehr auf und liefern innovative Einblicke in die mo-
lekulargenetische Diagnostik von seltenen Erkrankungen.
LLangfristig stellen ihre Erkenntnisse die Basis fir eine bes-
sere Patientenversorgung und Therapie im Sinne einer per-
sonalisierten Medizin dar”, lobt Prof. Dr. D. Michael Albrecht,
erster Vorsitzender des Verbandes der Universitatsklinika

Im Rahmen der wissenschaflichen Tagung der GPR im Sep-
tember in Bochum (Ges. furr Padiatrische Radiologie - D-A-
Ch) wurde Prof. Dr. K. Schneider, ehemaliger Leiter der
Kinderradiologie im Dr. von Haunerschen Kinderspital, zum
Ehrenmitglied ernannt.

Prof. Dr. Dr. Berthold Koletzko wurde
fur den Zeitraum 2016-2020 als Ver-
treter von zehn europaischen medizi-
nisch-gastroenterologischen Fachge-
sellschaften in den Vorstand der United
European Gastroenterology (www.
ueg.org) gewahlt. United European
Gastroenterology ist die Dachgesell-
schaft aller Europaischen Fachgesellschaften auf dem Gebiet
gastrointestinaler Erkrankungen und verwandter Bereiche,
die mehr als 22.000 Spezialisten in Innerer Medizin, Chirur-
gie, Padiatrie, Onkologie und Endoskopie reprasentiert und
einen jahrlichen Kongress mit mehr als 13.000 Teilnehmern
ausrichtet.

Des Weiteren wurde er in den Vorstand der Fachgesellschaft
Developmental Origins of Health and Disease (DOHaD,
http://www.mrc-leu.soton.ac.uk/dohad/index.asp) ge-
wahlt, die sich mit den Auswirkungen pra- und postnataler
Umwelteinfliisse auf die spatere Gesundheit und Krankheits-
risiken beschaftigt.

Die Europaische Gesellschaft fir Mikrozirkulation vergibt
den mit 4000 € dotierten Servier Award in Microcirculati-
on 2015 an Dr. Claudia NufSbaum, Assistenzarztin am Dr.
von Haunerschen Kinderspital, (LMU Miinchen) und Sarah
Bannenberg (Universitat Duisburg-Essen) fir ihre Publikati-
on ,Sphingosine-1-Phosphate receptor 3 promotes leukocyte
rolling by mobilizing endothelial P-selectin” (Nature Communi-
cations April 2015).

| Cusanus-Preis 2015 an ,,Care-for-Rare*-
Stifter Prof. Christoph Klein
Fir sein gesellschaftliches Wirken mit
der Care-for-Rare Foundation fiir Kin-
- E] . der mit seltenen Erkrankungen erhdlt
D prof. Christoph Klein, Direktor der Klinik
und Poliklinik fur Kinderheilkunde und Jugendmedizin, den
Cusanus-Preis 2015. Der mit 5.000 Euro dotierte Preis wird
seit 2009 im zweijdhrigen Turnus von der Stiftung Begabten-
forderung Cusanuswerk flir herausragendes ehrenamtliches
Engagement an ehemalige und aktive Stipendiatinnen und
Stipendiaten verliehen.




Das Preisgeld wird in ein Projekt zur Ausbildungsférderung
von Kinderédrzten in Kolumbien und Ecuador flieBen:

~Mit unserem Academy-Programm méchten wir ange-
henden Kinderdrztinnen und Kinderdrzten weltweit die Chance
einer qualifizierten Ausbildung ermdglichen. Gemeinsam mit
den Universitdtskliniken in Medellin und Quito werden wir nun
ein Fortbildungsprogramm erarbeiten, welches die lokalen Be-
ddrfnisse in Kolumbien und Ecuador mit neuen Aspekten der
modernen Medizin verbindet”, so Christoph Klein Gber das
anstehende Projekt.
Das Programm sieht einen Austausch von Arzten und Wis-
senschaftlern ebenso vor wie eine Unterstiitzung von Awa-
renesskampagnen.
Das ,Train-the-Trainer“-Prinzip wird dazu beitragen, die Be-
treuung von kranken Kindern auch in Stid-amerika nachhal-
tig zu verbessern.
Prof. Klein studierte als Stipendiat des Cusanuswerkes Medi-
zin und Philosophie.

Forschungsantrage / Drittmittel

Frau Dr. Claudia Nuffbaum, Assistenzdrztin im Hauner-
schen Kinderspital, erhalt ab Oktober 2015 ein 12-monatiges
Habilitationsstipendium der Bayerischen Gleichstellungsfor-
derung (50%) fur das Projekt ,Untersuchung der Rolle von
Jagunal homolog 1 (JAGNT1) bei der Rekrutierung neutrophi-
ler Granulozyten in vivo”.

Das Projekt wird in Kooperation zwischen der AG Markus
Sperandio (Walter-Brendel-Zentrum fiir Experimentelle
Medizin, LMU Minchen) und der AG. Christoph Klein (Dr.
von Haunersches Kinderspital, LMU Minchen) im Rahmen
des SFB 914 Trafficking of Immune Cells in Inflammation,
Development and Disease bearbeitet.

Herr Prof. Dr. P. Bufler hat einen DFG-Antrag zum Thema
Zytokinbiologie/experimentelle Hepatologie fiir eine Lauf-
zeit von 3 Jahren genehmigt bekommen.

Dr. U. von Both hat 2 erfolgreiche Drittmittelprojekte einge-
worben: PERFORM (Personalized Risk assessment in febrile
illness to Optimize real-time management across the Euro-
pean Union).

Europdisches Konsortium bestehend aus insgesamt 20
Partner-Institutionen. Laufzeit 2016 - 2020 sowie DZIF-TTU
Tuberculosis: Towards individualized TB therapy and biomar-
kers of treatment outcome. (gemeinsam mit Dr C. Geldma-
cher, DITM, LMU). Laufzeit 2016 - 2018.

Dr. Daniel Kotlarz hat den Early Investigator Exchange Pro-
gramme Award der International Pediatric Research Founda-
tion eingeworben und wird einen Forschungsaufenthalt am
Boston Children's Hospital absolvieren.

Die Deutsche Forschungsgemeinschaft (DFG) fordert im
Rahmen des Sonderforschungsbereiches SFB 914 Prof.
Kleins Projekt ,Erforschung neuer Mechanismen der Im-
munzell-Migration bei primdren humanen Immundefizienz-
erkrankungen” fiir weitere vier Jahre (2016-2020).
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Priifungen

Frau Dr. med. Susanne Bongardt hat ihre Fach-
arztprifung fur Kinder- und Jugendpsychiatrie
und Psychotherapie mit Erfolg abgelegt.

Die Priifung zum Facharzt fiir Kinder- und Jugendmedizin
haben erfolgreich absolviert: Dr. Oliver Fuchs

Frau Dr. K. Vill hat erfolgreich die Priifung zur Neuropédia-
terin abgelegt.

Frau Dr. R. Engmann hat erfolgreich die Priifung zum Kin-
derkardiologen abgelegt.

Frau Dr. J. Keil und Herr Dr. Martin Olivieri haben erfolg-
reich die Priifung zum pédiatrischen Intensivmediziner ab-
solviert.

Spenden

Die Sippl-Wirmann-Stiftung hat 2015 15.600 Euro an die
Asthma- und Allergie-Ambulanz, Frau Professor von Mutius,
gespendet.

Der Flughafen Miinchen hat eine Spende von 5000 Euro fir
das Findelkind, welches am Flugahfen in der Toilette eines
Parkhauses gefunden wurde tiberreicht.

Personalia

Dr Ulrich von Both ist seit Anfang 2015 am Dr. v. Hauner-
schen Kinderspital als pddiatrischer Infektiologe im Team
zusammen mit Prof Hiibner tatig.

Er ist Facharzt fur Kinder- und Jugendmedizin und Facharzt
fur Infektionskrankheiten und Spitalhygiene (CH). Nach dem
Beginn seiner Ausbildung in Freiburg war er von 2006 - 2009
am USZ (Zirich) sowie von 2009 - 2015 in London (Imperial
College) im Bereich der padiatrischen Infektiologie klinisch
sowie forschend tatig.

Herr Priv. Doz. Dr. med. Karl Heinz Brisch, Leiter der Abtei-
lung fir Padiatrische Psychosomatik und Psychotherapie,
hat einen Ruf erhalten auf den Lehrstuhl fiir ,Early Life Care”
an die Paracelsus-Medizinische-Privatuniversitét in Salzburg.

Herr Dr. Fabian Hauck leitet seit 01.10.2015 als Funktions-
oberarzt die Immundefekt-Ambulanz. |
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Erinnern
Gedenken

Mahnen

Die jiidischen Arztinnen und Arzte am Dr. von Haunerschen Kinderspital

31 judische Kinderdrztinnen und -drzte am Dr. von
Haunerschen Kinderspital in Miinchen wurden Opfer der
nationalsozialistischen Verfolgung. An sie erinnerte das
zum LMU-Klinikum gehodrende Kinderspital am 9. Novem-
ber 2015 gemeinsam mit der Israelitischen Kultusgemeinde
und zahlreichen Gasten, unter ihnen auch Nachkommen der
Verfolgten aus Israel. Die Gedenkstunde mit anschlieBender
Ausstellung nannte die Prasidentin der Kultusgemeinde,
Dr. Charlotte Knobloch, einen ,Wegweiser (...) in die richtige
Richtung”.

Manche mussten binnen eines Tages das Haus verlas-
sen, wurden schikaniert, verhaftet, in den Suizid getrieben
und ermordet. Diejenigen, denen die Flucht gelang, hatten
mittellos in der Fremde oft groBe Schwierigkeiten. Die Kin-
derheilkunde war insgesamt besonders stark von der antiji-
dischen Ausschaltungspolitik der Nationalsozialisten betrof-
fen. Denn mehr als die Halfte der Anfang 1933 im Deutschen
Reich tatigen Kinderdrztinnen und -drzte war im Sinne der
NS-Rassengesetze jldischer Abstammung. 31 von ihnen
wirkten Uber Jahre oder gar Jahrzehnte am Dr. von Hau-
nerschen Kinderspital im Herzen Miinchens, darunter Ko-
ryphden der Kindermedizin wie Erich Benjamin, Ernst Moro
und Albert Uffenheimer, deren Pionierarbeit aus der Kinder-
heilkunde nicht mehr wegzudenken ist.

Diesen verfolgten jidischen Kinderarzten war die Ge-
denkstunde im GroBen Hoérsaal des ,Haunerschen” gewid-

met. In seiner BegriiBung betonte Professor Dr. Christoph
Klein, Direktor der Kinderklinik, die Wichtigkeit des Erinnerns
und die groBen Beitrdage jldischer Kinderarzte in Medizin
und Gesellschaft. Frau Dr. Charlotte Knobloch, Prasiden-
tin der israelitischen Kultusgemeinde Miinchen und Ober-
bayern, knlipfte an ihr personliches Erleben der Reichspo-
gromnacht 1938 an und mahnte zur Wachsamkeit angesichts
gefahrlicher antidemokratischer und antisemitischer Ten-
denzen in der Gegenwart. Professorin Naama Constantini, ei-
gensaus Israel angereist, erzdhlte von ihrer GroBmutter Bella
Wirz. Die geblirtige Miinchnerin war nach dem Ersten Welt-
krieg zundchst am Haunerschen tatig und emigrierte 1933
nach Paldstina. So standen die Schicksale der Einzelnen im
Zentrum der Veranstaltung: Professor Dr. Joseph Rosenecker
und Dr. Andrea Autenrieth stellten in einem Vortrag die nach
langer Recherche entstandenen Biographien der verfolgten
judischen Mediziner am Kinderspital vor. Die Lebenswege,
die am besten erforscht werden konnten, waren in der an-
schlieBenden Ausstellung ,Arztinnen und Arzte am Dr.
von Haunerschen Kinderspital, die Opfer nationalsozialis-
tischer Verfolgung wurden” dargestellt. Zur Er6ffnung fand
die feierliche Enthiillung einer Gedenktafel statt. Diese kann
im Erdgeschoss des Haunerschen besichtigt werden. Sie soll
ein Beitrag dazu sein, das Leid der verfolgten Kolleginnen
und Kollegen vor dem Vergessen zu bewahren und es als
Mahnung fiir die Gegenwart zu verstehen.

Wir verweisen auch noch auf den ausfiihrlichen Artikel von Prof. Rosenecker und Frau Autenrieth in Hauner Journal Heft 39/40 Jul10/Aug10.
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Organigramm der Klinik und Poliklinik fiir Kinderheilkunde und Jugendmedizin

Klinikum der Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen
Medizinische Fakultdt der Ludwig-Maximilians-Universitidt Miinchen

Direktion: Prof. Dr. Dr. Chri

Ambulanz
PD Dr. Bidlingmaier
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management

Allergologie

Prof’in Dr. v. Mutius
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Prof’in. Dr. S. Koletzko
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Prof. Dr. B. Koletzko
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Rheumatologie
N.N.

Infektiologie
Prof. Dr. Hiibner

Neonatologie
Prof‘in. Dr. Genzel
Prof. Dr. Flemmer

Seltene
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PD Dr. Lange-Sperandio

Palliativmedizin
Prof’in. Dr. Fiihrer

Internationale
Beziehungen

Pneumologie
Prof. Dr. Griese
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Padiatrie
Prof. Dr. Rosenecker

Stoffwechsel-
medizin
PD Dr. Maier

s Drittmittelfinanziert

e Klinikum-Budget

sche Abteflungen

Translationale Forschung

Shared Units und Core Facilities

Endokrinologie
Prof. Dr. Schmidt
AG Ensenauer AG Feuchtinger
H&amatologie/
Onkologie/
Hamostaseologie

Prof. Dr. Feuchtinger AG Flemmer

AG Gersting

Intensivmedizin
Prof. Dr. Nicolai

AG Koletzko B.

Neurologie
Prof. Dr. Heinen

AG Renner

Psychosomatik
PD Dr. Brisch

AG Rosenecker

Unfassbar -
Dr. Jacek Puchalka todlich
verungliickt

Wir gedenken unseres Kollegen Dr. Jacek Puchalka - er ist
am Sonntag, den 13. September 2015 bei einer Bergwan-
derung am Waxenstein todlich verungliickt. Jacek war ein
guter Freund, ein begnadeter Bio-Informatiker, eine unver-
zichtbare Saule der wissenschaftlichen Arbeit in den Kubus-
Laboratorien.

Jacek hat es mdglich gemacht, dass wir heute bei Kin-
dern mit seltenen Erkrankungen genetische Webfehler rasch
auffinden kénnen.

Nicht nur als Wissenschaftler, auch als Mensch war er in
seiner ihm eigenen bescheidenen Art ein Vorbild, immer war
er fir alle ansprechbar und hat Verantwortung tbernom-
men.

Jacek war ein begeisterter Bergwanderer und verbrachte
jede freie Minute (ski-) wandernd, kletternd oder mountain-
bike-fahrend in den Alpen oder anderen Hochgebirgen un-
serer Welt. Als erfahrener und umsichtiger Alpinist zog es ihn
dennoch immer wieder zu den Grenzen des Moglichen - von
seiner letzten Tour kehrte er nicht mehr zurtick.

Wir trauern mit seiner Familie und all seinen Freunden!

Abschied von
Prof. Dr. med. Heinz Spiess

Heinz Spiess hat als Direktor der Kinderpoliklinik der LMU
Uber Jahrzehnte die Kinderheilkunde in Miinchen mitge-
staltet. Seine besonderen Verdienste liegen unter anderem
auf der Entwicklung der pédiatrischen Vorsorge, der ambu-
lanten Versorgung und des akademischen Unterrichts. Diese
Zielsetzungen haben seine Mitarbeiter und Studenten nach-
haltig gepragt.

Der Aufbau intensiver Kontakte zur Geburtshilfe und
damit die ,Grundsteinlegung” moderner Neonatologie, die
Griindung einer Abteilung fiir padiatrische Genetik, die Pio-
nierleistungen der Kinderpoliklinik bei der Stammzelltrans-
plantation sowie die gewichtige Rolle der padiatrischen Psy-
chosomatik zeichneten die Entwicklung und Aktivitdten der
Klinik unter seiner Fiihrung aus.

In aller Stille vollzog sich daneben seine wissenschaft-
liche Arbeit mit dem Schwerpunkt der Infektiologie sowie
sein weit Uber die Kinderheilkunde hinausreichendes, le-
benslang fruchtbares Interesse an den gesundheitlichen Ri-
siken radioaktiver Strahlung.

Professor Heinz Spiess verstarb am 16. August 2015 im
Alter von 95 Jahren. Wir verneigen uns vor dieser Lebens-
leistung und seiner allzeit von Zuriickhaltung und vor-
nehmer Korrektheit gepragten Personlichkeit. Wir werden
Professor Heinz Spiess nicht vergessen.
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~Lesen ist ein grenzenloses
Abenteuer der Kindheit”

Die Kinderbiicherei hat Astrid Lindgren beim Wort genommen und sprachliche

Grenzen geoftnet - 300 Biicher in iiber 20 Sprachen stehen bereit, um von kleinen

auslindischen Patienten entdeckt zu werden.

Sophie Impérato

Ehrenamtliche Mitarbeiterin im Team der Kinderbicherei

er Blicherwagen der Kinderbiicherei war bis-

her mit allerlei Biichern aus der Kinder- und Ju-

gendwelt gut befillt und gro3 war die Freude

der kleinen Patienten und deren Angehdrigen,

wenn er auf die Stationen rollte und sie Buntes
und Spannendes ausleihen konnten. Der sehr kleine Bestand
an fremdsprachigen Titeln war immer sofort ausgeliehen
und oftmals gab es enttduschte Gesichter, wenn sich heraus-
stellte, dass nur noch Biicher in deutscher Sprache auf dem
Biicherwagen standen.

Dank der grofB3ziigigen Projektfinanzierung der Stiftung
fir Menschen mit Migrationshintergrund der Stadt Miinchen
konnte eine feine internationale Bibliothek aufgebaut wer-
den mit Titel in 22 Sprachen: albanisch, arabisch, bulgarisch,
englisch, franzésisch, georgisch, griechisch, italienisch, kreo-
lisch, kroatisch, kurdisch, niederlandisch, persisch (Farsi), pol-
nisch, rumanisch, russisch, serbisch, spanisch, tschechisch,
turkisch, ukrainisch und ungarisch.

Das Projekt fand so groBen Anklang, dass zahlreiche
Spenden zusédtzlich eingingen. Der Ravensburger Kinder-
buchverlag schenkte fremdsprachige Sachblicher (Lizenz-
ausgaben) in polnischer, tlirkischer und ungarischer Sprache,
persische und turkische Verlage spendeten auf der Buch-
messe in Frankfurt. Die Internationale Jugendbibliothek
ergdnzte den Bestand mit vielen arabischen, persischen,
russischen und ukrainischen Buichern. Auch Eltern waren be-
geistert und steuerten Kinder- und Jugendbiicher in vielen
Sprachen bei. Stolz ist die Kinderblicherei auf eine Anzahl
kleiner Biichlein in verschiedenen Dialekten aus Stdafrika,

die die diesjahrige Tragerin des Astrid-Lindgren-Awards, die
Organisation Praesa (,Project for the Study of Alternative Ed-
ucation in South Africa”), beisteuerte.

Aus dem Erl6s ihres Sommerflohmarkts hat die Kinder-
blcherei weitere, noch dringend benétigte Titel gekauft.

Vertreten sind Pappbilderbiicher fiir das allererste Le-
sealter ab 4 Monate, Bilderbiicher, Blicher fir Vorschulkinder
und Schulanfanger, Kinderbiicher und Jugendromane bis
hin zu Sachbiichern und Comics. Jetzt steht ein ausgewo-
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genes Verhiltnis an Ubersetzungen deutschsprachiger Kin-
derbuchklassiker und Originaltitel der verschiedenen Lander
den kleinen Patienten und deren Angehdrigen zur Verfi-
gung.

Jedes einzelne Buch ist auf Tauglichkeit in einem Kin-
derkrankenhaus geprift — Inhalte und lllustrationen mus-
sten sorgféltig analysiert werden. Zum Teil konnten mut-
tersprachliche Dolmetscher herangezogen werden, die
ehrenamtlich Texte Ubersetzten. So kann das Team sicher
sein, dass sich keine ideologisch gefarbten Inhalte zwischen
harmlosen Kinderbuchdeckeln verstecken.

Die ehrenamtlichen Mitarbeiterinnen haben viele Stun-
den damit verbracht, diese Kinder- und Jugendbiicher fir
die Ausleihe vorzubereiten. Sie mussten kategorisiert, in die
Datenbank eingegeben sowie mit einem in die jeweilige
Landessprache Ubersetzten Eigentumsaufkleber versehen
und eingebunden werden.

Nun erlebt das Team der Kinderblichereijede Woche neu,
wie gut und gerne dieses Angebot aufgenommen wird. Be-
geisterte Eltern schauen mit ihrem Kleinkind zu, wie sich die
polnische oder spanische ,kleine Raupe Nimmersatt” durch
die Kostlichkeiten frisst, um sich am Ende zu einem wunder-
schénen Schmetterling zu verwandeln. ,Der Regenbogen-
fisch” - der Kinderbuchklassiker von Marcus Pfister — glitzert
auf Englisch, Russisch und Tarkisch. Ein Mddchen aus Bulga-
rien, deren Mutter nicht so oft zu Besuch kommen kann, [6st
alle spannenden Falle mit den ,Zeitdetektiven”. Der Junge
Emerhan*, der mit ,Tenten' in Maceralari” - Tim und Struppis
Abenteuer auf Turkisch — einen riesigen Spaf3 hat, lasst durch
seine Dolmetscherin ausrichten, dass es nur schade sei, dass
die Biicherei nicht alle Hefte habe und strahlt dabei die Mit-
arbeiterinnen mit einem breiten Lacheln an.

Der 15-jahrige Tuso* aus Somalia oder die 13-jahrige Ma-
scha* aus Russland wollen ihre Zeit im Krankenhaus nutzen,
um ihre Sprachkenntnisse zu verbessern. Auch hier kann das
Biichereiteam mit zweisprachigen Ausgaben helfen.

Immer wieder erleben die ehrenamtlichen Mitarbeite-
rinnen wie Kinder vom Blicherwagen angezogen werden,
wadhrend ihre Eltern sich abwenden, weil sie denken, es gibt
nur deutschsprachige Blicher.

Aber Kinder sind hartndckig und neugierig. Sie ziehen
ihre Eltern zum Bucherwagen, fangen an zu stdbern und
entdecken das Griffelokind auf Arabisch oder ein arabisch-
englisches Bilderbuchlexikon.

Das Kind strahlt: Es wurde soeben fiir seine Hartnédckig-
keit und Neugier mit einem tollen Buch belohnt - ein gltick-
licher Moment fiir Kind und Eltern.

* Namen geindert
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Mit den fremdsprachigen Bilichern macht das Biicherei-
team die Erfahrung, dass die Motive, sich ein Buch auszulei-
hen, nicht wesentlich anders sind als bisher. Im Vordergrund
steht das Bedirfnis, in einer fremden und angstmachenden
Umgebung beim Vorlesen oder Anschauen eines Buches
etwas Vertrautes und Schénes gemeinsam mit dem Kind zu
erleben oder sich durch eigenes Lesen in eine Phantasiewelt
forttragen zu lassen und so dem Krankenhausalltag fir ei-
nige Zeit entfliehen zu kdnnen. Die Muttersprache ist dafur
das geeignete Medium. Sie versetzt die Patienten und deren
Angehdrige fiir den Moment des Lesens in ihr vertrautes
Umfeld, stellt Bindung her und kann flr Entspannung sor-
gen. Vielleicht Schmerzen vergessen lassen und Heilungs-
prozesse fordern — das zu erreichen, ist das groBe Ziel der
Kinderbticherei.

Gerade jetzt, wo viele oft traumatisierte Fllchtlings-
kinder im Dr. von Haunerschen Kinderspital behandelt wer-
den, ist der Bedarf an Kinderbiichern in Sprachen der Her-
kunftslander enorm und so kann die Blicherei dank der Hilfe
vieler Spender und vor allem der Stiftung fir Menschen mit
Migrationshintergrund der LH Miinchen einen Beitrag zur
Verbesserung der Lage dieser Kinder leisten.

Die Kinderbiicherei befindet sich auf dem 3. Stock des
Gebdudes G im Raum 04

Offnungszeiten:

Mittwoch und Donnerstag 10.00 - 12.00 Uhr

Telefon: 4400 - 52717

E-Mail: Kinderbuecherei@med.uni-muenchen.de
Jeden Dienstag und jeden Freitag kommt der Biicherwa-
gen vormittags auf die Stationen.
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Colobreathe® 1.662.500 IE Hartkapseln mit Pulver zur
Inhalation. « Wirkstoff: Colistimethatnatriium. Zusammen-
setzung: Jede Kapsel enthalt 2500 IE, dies entspricht in
etwa 125 mg Colistimethat-Natrium. Anwendungsgebiete:
Colobreathe® ist bei Patienten mit zystischer Fibrose im Alter von
6 Jahren oder darlber zur Behandlung chronischer pulmonaler
Infektionen indiziert, die durch Pseudomonas aeruginosa ver-

Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen

’ sollte wahrend Schwangerschaft und Stillzeit
nur dann angewendet werden, der Nutzen fiir die Mutter
das potenzielle Risiko flir den Fétus/das Kind Ubersteigt.

Bei Kindern im Alter von unter 6 Jahren ist die Unbedenklichkeit

| empfindlichkeit, Gewict

und Wirksamkeit von Colobreathe® bisher nicht, nachgewiesen.
Nebenwirkungen: Sehr héufig: Dyspnoen, Husten, Dysphonie,
Geschmacksstorung.  Haufig:  Gleichgewichts-
pfschmerzerkrankungen, Tinnitus, optoe, Broncho-

spasmus, Asthma, Giemen, Brustkorbbeschwerden, Infektion der
unteren Atemwege, Husten mit Auswurf, Lungenknistern, Erbre-
Ubelkeit, Arthralgie, Fieber, Asthenie, Ermiidung, forciertes
olumen  erniedrigt.  Gelegentlich:  Arzneimittel(ber-
schwankung, Appetit vermindert, Angst,
Konvulsionen, Somnolenz, Ohrkongestion, Brustkarbschmerz, Ver-
schlimmerung einer Dyspnoe, Pharyngolaryngealschmerzen, Epista-
xis, Sputum eitrig, anormales Thoraxgerdusch, erhéhte Sekretion in
den oberen Luftwegen, Diarrhoe, Zahnschmerzen, Hypersalivation,

colobreathe
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Flatulenz, Proteinurie, Durst, Fehler bel medikamentéser Therapie.
Warnhinweise/VorsichtsmaBinahmen: Bei der gleichzeitigen
Anwendung van *Colobreathe® und potenziell nephrotoxischen
oder neurotoxischen Wirkstoffen, einschlieBlich nicht depolarisie-
render Muskelrelaxanzien, ist icht geboten. Bei Patienten mit
Myasthenia gravis und Porphyrie sollte Colobreathe® mit duBerster
Vorsicht angewendet werden. Die Kapseln nicht aus der Verpackung
nehmen, his sie gebraucht werden. Pharmazeutischer Unter-
nehmer: Forest Laboratories UK Ltd - Riverbridge House, Anchor
Boulevard, Crossways Business Park, Dartford, Kent DA2 6SL, Verei-
nigtes Kénigreich. Verkaufsabgrenzung: Verschreibungspflichtig.
Stand der Information: November 2014,
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