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Fiir Kinder und Erwachsene mit Hamophilie A

- Ziele erreichen mit AFSTYLA™

o L

SAFSTYLA

Rekombinanter Blutgerinnungstaktor VIII
Lonoctocog alfa

Lang anhaltende Wirksamkeit mit SingleChain-Design

 Null Spontanblutungen (mediane AsBR) in allen Altersgruppen*
e Verbessertes Pharmakokinetikprofil*
¢ Mehr Flexibilitat in der Prophylaxe méglich’

* Die Sicherheit und Wirksamkeit von AFSTYLA® bei zuvor unbehandelten Patienten ist bisher noch nicht erwiesen. Es liegen keine Daten vor. 1 Mahlangu et al,, Blood 2016;128(5):630-637.
# In der klinischen Studie 1001 betrug fir alle vorbehandelten Patienten im Alter zw. 12 und 65 Jahren unter Prophylaxe die mediane AsBR null, die 2 Fachinformation AFSTYLA®

ABR 1,14."2 In der Studie 3002 (vorbehandelte Kinder <12 Jahre) betrug die mediane AsBR null in der Prophylaxe, die ABR 3,69.%°% 3 Stasyshyn et al., J Thromb Haemost. 2017;
T Statistisch signifikant verlangerte Halbwertszeit, groBere AUC und reduzierte CL im Vergleich zu Octocog alfa (Advate®), jeweils nach Einzelgabe 15(4):636-644.

von 50 I.E./kg Advate® bzw. AFSTYLA® bei vorbehandelten Patienten zw. 18 u. 65 Jahren.*

1 Empfohlene Anfangsdosierung fuir die Prophylaxe 20-50 I.E./kg (fur vorbehandelte Kinder <12 Jahre 30-50 I.E./kg) 2- bis 3-Mal wochentlich.?
In einer klinischen Studie mit vorbehandelten Patienten im Alter zw. 12 und 65 Jahren wurden 32% der 2-Mal und 54% der 3-Mal
wochentlichen Behandlung zugeteilt."? In einer klinischen Studie mit vorbehandelten Patienten unter 12 Jahren wurden 53 % einer 2-Mal und 31%
einer 3-Mal wochentlichen Behandlung zugewiesen.?®

4 Klamroth et al., Haemophilia 2016;22(5):730-738.

AFSTYLA® 250 / 500 / 1000 / 1500 / 2000 / 3000 I.E. Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionslosung. Zusammensetzung: Wirkstoff: Jede Durchstechflasche enthlt nominal
250/500/1000/1500/2000/3000 I.E. rekombinanten, einkettigen Blutgerinnungsfaktor VIII (rVIII-SingleChain, INN = Lonoctocog alfa). Sonst. Bestandteile: Pulver: L-Histidin, Polysorbat 80, Calciumchlorid
Dihydrat, Natriumchlorid, Saccharose Lésungsmittel: Wasser f. Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Therapie und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit Hamophilie A (angeborener Fak-
tor-Vlll-Mangel). AFSTYLA® kann bei allen Altersgruppen angewendet werden. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder sonst. Bestandteile des Praparates. Bekannte allergische
Reaktionen auf Hamsterprotein. Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen: Falls der einstufige Gerinnungstest verwendet wird, missen die Ergebnisse mit einem Umrechnungsfaktor von 2 multipliziert
werden, um die Faktor VIII-Aktivitatslevel des Patienten zu bestimmen. Bei Patienten mit bestehenden kardiovaskularen Risikofaktoren, kann eine Substitutionstherapie mit Faktor VIl das kardiovaskulare
Risiko erhohen. Wenn ein zentralventser Katheter (ZVK) erforderlich ist, sollte das Risiko von Katheter-assoziierten Komplikationen einschlieBlich lokaler Infektionen, Bakteri&amie und Katheter-assoziierten
Thrombosen berticksichtigt werden. Nebenwirkungen: Zusammenfassung des Sicherheitsprofiles: Uberempfindlichkeitsreaktionen oder allergische Reaktionen (z.B. Angioddem, Brennen und Stechen
an der Injektionsstelle, Schiittelfrost, Hautrétung mit Hitzegefiihl, generalisierte Nesselsucht, Kopfschmerzen, quaddelartiger Hautausschlag, Hypotonie, Lethargie, Ubelkeit, Unruhe, Tachykardie, Enge-
gefuhl in der Brust, Zittern, Erbrechen oder Stridor) wurden unter der Behandlung mit Faktor VIII Produkten selten beobachtet und kénnen sich in manchen Fallen zu schwerer Anaphylaxie (einschlieBlich
Schock) entwickeln. Patienten mit Hamophilie A kénnen neutralisierende Antikérper (Inhibitoren) gegen Faktor VIl entwickeln. Wenn solche Inhibitoren auftreten, kann sich dieser Zustand in einer unzurei-
chenden klinischen Wirksamkeit manifestieren. In solchen Fallen wird empfohlen, ein spezialisiertes Hdmophilie-Zentrum aufzusuchen. Haufig: Uberempfindlichkeit, Schwindel, Taubheitsgefiihl, Ausschlag,
Fieber Gelegentlich: FVIII-Inhibition, Hautrétung, Pruritus, Schmerzen an der Injektionsstelle, Schittelfrost, Warmegeflhl Verschreibungspflichtig. Pharmazeutischer Unternehmer: CSL Behring GmbH,
Emil-von-Behring-Str. 76, 35041 Marburg. Stand: Februar 2018.
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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 des Hauner-Journals,

vor 70 Jahren wurde die Allgemeine Erkldrung der Menschenrechte von der Vollversammlung der Vereinten Nationen
verabschiedet. Das war ein riesiger Schritt hin zu einer humaneren und vielleicht auch friedlicheren Welt - wie viele
damals dachten. Doch schauen wir uns die Welt um uns heute an, macht sich Erniichterung breit. Unsere Welt, auch
unser Land, scheint zunehmend zerrissen, Egoismus und das Recht des Stirkeren machen sich breit, die Menschenrech-
te scheinen nicht mehr so unumstoflich zu sein, auch in unserem Land. Und in der Medizin nimmt die Okonomie trotz
besseren Wissens einen immer breiteren Raum ein, selbst in den Kopfen der Arzte. Das alles gilt auch fiir die Kinder
dieser Welt, in unserer Gesellschaft und ganz besonders fiir die kranken Kinder. Selbst in der reichen Stadt Miinchen
ist es nicht mehr sicher, dass ein akut krankes oder verletztes Kind noch jederzeit eine addquate Therapie bekommt.
Was konnen wir tun?

Kinderdrzte konnen sich zusammentun und fiir die Rechte von kranken Kindern kdmpfen. So entsteht gerade eine neue
Initiative der pddiatrischen Hochschulmedizin, um die Politiker auf Landes- und Bundesebene dazu zu bringen, die
Probleme der Kindermedizin endlich ernst zu nehmen. Wir konnen aber auch jeder in seinem Bereich versuchen, den
genannten Tendenzen entgegenzuwirken und fiir mehr Menschlichkeit, Achtung eines jeden Menschen und persénliche
Zuwendung einzutreten. Wir freuen uns, dass dies im Dr. von Haunerschen Kinderspital trotz der sich immer weiter
verdichtenden Arbeit und dem sich vergréfSernden Druck noch immer gelingt. Dass dabei auch die hohe Professionalitdit
in der klinischen Versorgung, in der Forschung und in der Lehre in vollem Mafe erhalten bleibt, macht uns sehr froh.
Deshalb sind wir allen Kolleginnen und Kollegen, allen Mitarbeitern in unserem Kinderspital fiir ihren grofSen Einsatz
von ganzem Herzen dankbar! Bitte helfen Sie alle, ob im Kinderspital oder von aufSen, nach Kriften mit, dass dies so
bleiben moge und wir frohen Mutes allen Kindern, unabhdngig von ihrer Herkunft, Rasse und sozialem Stand, eine
optimale Therapie angedeihen lassen konnen.

Dieses ist das letzte Heft des Hauner-Journals, fiir das Professor Dr. Rainer Grantzow zusammen mit PD Dr. Florian
Hoffmann gearbeitet hat. Seit fast 20 Jahren hat er das Hauner-Journal mit herausgegeben und fiir seine hohe Qualitit
gesorgt. Dafiir sei ihm von uns, aber auch von allen Lesern und Autoren an dieser Stelle ein herzliches Danke-schin
und ein Vergelt’s Gott zugerufen! Frau Priv.Doz. Martina Heinrich wird seine Nachfolge antreten und wir freuen uns,
dass sie sich bereit erkldirt hat diese manchmal nicht ganz einfache Aufgabe zu iibernehmen.

Wir danken an dieser Stelle auch Herrn PD Dr. Florian Hoffmann, der fiir die Pidiatrie unermiidlich die entsprechen-
den Artikel organisiert und es wire hichst erfreulich, wenn das Hauner Journal noch weitere 20 Jahre als Sprachrohr
des Haunerschen Kinderspitals erscheinen konnte.

Wir wiinschen Ihnen allen ein erfolgreiches und gesegnetes neues Jahr.

Mit freundlichen GriifSen

/ v

Prof. Dr. Christoph Klein Prof. Dr. D. von Schweinitz
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From Nature for Life

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 iiber 12 Jahre!

 Mix2Vial und bei Raumtemperatur lagerfahig

Quellen: 1) Nemes L, Polimann H, Becker T. Interim data on long-term efficacy, safety and tolerability of a plasma-derived factor VIl concentrate in 109 patients with severe haemophilia A. Haemophilia
2012,D0I:10.1111/j.1365-2516.2011.02738 .

Haemoctin® SDH 250/500/1000 Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionslosung. Wirkstoff: FVIII aus Plasma vom Menschen Zusammensetzung: Pulver: 1 Durchstechflasche: 250, 500 oder
1000 L.E. Blutgerinnungsfaktor VIII (FVIII) vom Menschen. Haemoctin® SDH 250/500: nach Losen in 5 ml/10 ml Losungsmittel ca. 50 I.E./ml FVIII. Haemoctin® SDH 1000: nach Lsen in 10 ml Wasser fiir Injek-
tionszwecke ca.100 I.E./ml FVIII. Spezifische Aktivitat ca. 100 I.E./mg Protein. Glycin, Natriumchlorid, Natriumcitrat, Calciumchlorid. Lésungsmittel: Wasser fiir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Thera-
pie und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit Hamophilie A (angeborener FVIll-Mangel). Enthdlt Von-Willebrand-Faktor nicht in pharmakologisch wirksamer Menge, daher nicht induziert fiir die
Behandlung der Von-Willebrand-Krankheit. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen jegliche Bestandteile. Warnhinweise: 1 Durchstechflasche enthilt bis zu 1,4 mmol (32,2 mg) Natrium. Zu beriicksich-
tigen bei Personen unter natriumarmer/-kochsalzarmer Diat. Nebenwirkungen: Selten: Uberempfindlichkeit oder allergische Reaktion (z.B. Quincke-Odem, Brennen und Stechen an der Injektionsstelle,
Schuttelfrost, Hautreaktionen, Hautrétungen, (gen.) Urtikaria, Kopfschmerz, Ausschlag, Hypotonie, Lethargie, Ubelkeit, nerv. Unruhe, Tachykardie, Brustenge, Kribbeln, Erbrechen, Stridor). In manchen Fallen
anaphylaktischer Schock. Sehr selten: Exanthem, Urtikaria, Erythem, Anti-FVIII-AK pos.. Lagerung: Nicht tiber 25°C lagern. Nicht einfrieren. Durchstechflasche im Umkarton aufbewahren, um den Inhalt vor
Licht zu schiitzen. Biotest Pharma GmbH, Landsteinerstr. 5, 63303 Dreieich Verschreibungspflichtig. Stand der Information September 2016.

Biotest-Hamophilie-Team - Tel. +49 (0) 6103 801-6371 - coagulation@biotest.de
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FocusCP - rehaKIND Kongress vom 6. - 9. Februar 2019 in Fiirstenfeldbruck/Miinchen

Erstmals laden Focus CP und rehaKIND e.V. zum gemeinsamen Kongress "Leben mit CP", flr
Kinderrehabilitation und alle damit verbundenen interdisziplinaren Themen ein. Die Veranstalter
erwarten rund 1.200 Teilnehmer aus allen medizinischen Bereichen, Pflege, Therapie, Padagogik, aus
Institutionen und Kliniken, Schulen, Kostentrager und natirlich betroffene junge Menschen und ihre
Angehdrigen.

Das ehemalige Klostergelande im "Firstenfeld" bei Mlnchen bietet den idealen Rahmen fir einen
hochkaratigen und interdisziplinéren Kongress zur wissenschaftlichen Fortbildung, zum Austausch und
zu Begegnungen auf dem Kongress und in der begleitenden Fachausstellung.

Gemeinsam erarbeiteten die Fordergemeinschaft rehaKIND e. V., die Vereinigung fur Kinderorthopadie,
die Deutsche Gesellschaft fur Sozialpadiatrie und Jugendmedizin und die Gesellschaft fur
Neuropédiatrie das Programm flir DEN Kongress fiir Kinderrehabilitation und alle damit verbundenen
interdisziplinaren Themen. Unter der Leitung der beiden Kongressprasidenten Prof. Dr. Florian Heinen,
LMU Minchen und Prof. Dr. Walter Strobl aus Wien schlagen wir den Bogen hoher

wissenschaftlicher und fachlicher Qualitat von der medizinischen Versorgung uber Therapie zur
praktischen Umsetzung in Versorgung und Rehatechnik. Der interdisziplinére und offene Charakter wird
pragend sein und Iadt alle Beteiligten, Experten und Familien zum multiprofessionellen Dialog ein.

Die Teilnehmer erwartet ein sechszugiges Programm mit drei groen Programmlinien

o Der wissenschaftliche FocusCP-Teil mit kinderorthopadischen, sozialpadiatrischen,
neuropadiatrischen und — besonders wichtig — interdisziplinar gemischten Sitzungen (als
Prasident verantwortlich: Prof. Dr. Florian Heinen),

e Der praxisorientierte rehaKIND-Teil mit Themenschwerpunkten, die jeweils aus Patienten-,
therapeutischer, orthopadietechnischer und arztlicher Sicht diskutiert werden (als Prasident
verantwortlich: Prof. Dr. Walter Strobl)

¢ eine Reihe von vertiefenden Workshops, die von rehaKIND-, aus kinderorthopadischer,
sozialpadiatrischer und neuropadiatrischer Seite als besonders wichtige Themen des Alltags
der Professionen und Betroffenen definiert wurden.

Eine gemeinsame Zusammenfassung aller Themen im Plenum beschlieft die Kongresstage und
ermdglicht den Teilnehmern eine Auffrischung der Ergebnisse aus allen Sessions und Workshops, die
parallel stattfanden.

rehaKIND erwartet rund 150 Referenten aus allen Fachrichtungen und Berufsgruppen. Besonders
wichtig und einmalig in Kombination mit einem wissenschaftlichen Fachkongress ist die
Programmbeteiligung von Betroffenen und Familien. Die Kinderreha-Ausstellung mit etwa 60
Ausstellern ist wahrend der kompletten Kongresslaufzeit kostenfrei zu besuchen.

Anmeldung und Programm online unter: www.focus-rehakind2019.de

ViSdP: www.rehaKIND.com, 07.11.2018 Christiana Hennemann, Telefon: 0231 — 610 3056
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From Coast to Coast

Vierte Benefiz-Radtour zugunsten der Waisen der Medizin

Er tut es wieder! Am 5. April 2018 startete Hobby-
Radsportler Jorg Richter seine vierte Radtour zu-
gunsten von Kindern mit seltenen Erkrankungen.
Knapp ein halbes Jahr ist der Hobbysportler un-
terwegs und durchquert — nun schon zum zwei-
ten Mal - die USA von San Francisco an der West-
nach New York City an der Ostkiiste. Mit seiner
Tour mochte der Radler auf das Schicksal von
Kindern mit seltenen Erkrankungen aufmerk-
sam machen: Jorg Richter ist als Botschafter der
am Dr. von Haunerschen Kinderspital ansédssigen
»Care-for-Rare Foundation - Stiftung fiir Kinder
mit seltenen Erkrankungen” unterwegs.

Teddybaren fiir kranke Kinder

Als Botschafter der ,Waisen der Medizin” besucht
Jorg Richter unterwegs Kinderkliniken und verteilt
dort Teddybdren an chronisch kranke Kinder. Bei
seinen Besuchen spricht er mit Arzten, Pflegern
und Patientenfamilien Gber seltene Erkrankungen
und berichtet Gber sein Engagement fiir die Care-
for-Rare Foundation. Es liegt dem Radfahrer be-
sonders am Herzen, den Kindern Aufmerksamkeit
zu schenken und ihnen Mut zu machen: ,Es ist
wichtig, sich um die Menschen zu kiimmern, die
wenig Hilfe erfahren”, kommentiert er sein Enga-
gement fir die Stiftung. ,Ich méchte Kindern und
auch Erwachsenen Mut machen, ihre Trdume nicht
aufzuschieben und sich ernst zu nehmen.”

GroB3e Solidaritét bei den ,fire fighters”
Besonders groBe Unterstiitzung erféhrt J6rg Rich-
ter unterwegs von den Ortlichen Feuerwehren!
Ehemals selbst Mitglied der freiwilligen Feuerwehr
in der Wirzburger Region, stehen dem Radler die
Tore der Feuerwachen offen, die auf seinem Weg
liegen. Dort wird er mit einer Schlafgelegenheit
und oft auch kulinarisch versorgt - nicht zuletzt
dank der Unterstiitzung durch den Deutschen Feu-
erwehrverband. Eine wunderbare Hilfe, fir die wir
von Herzen danken mdochten!

Jorg Richter wird noch bis Ende September 2018
unterwegs sein. Seine Tour begleiten wir auf
Facebook und Instagram:

www.facebook.de/CareforRareFoundation
www.instagram.com/care.for.rare
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Therapeutische Konsequenzen der Epilepsiegenetik

Neue Diagnostik — alte Medikamente?

Die Medizin erlebt einen Boom in der genetischen Diagnostik. Vierzehn Jahre nach Abschluss des
Human Genome Projects sind molekulargenetische Untersuchungen Teil des klinischen Alltags. Dies gilt
insbesondere fiir die Padiatrie, da sich viele monogenetisch vererbte Erkrankungen in der frithen Kindheit
manifestieren. Eine familidre Haufung von Epilepsiesyndromen wurde schon frith erkannt. Infolgedessen
begann frith die Suche nach pathogenen Mutationen. Nachdem zunichst die genetischen Ursachen ver-
schiedener syndromaler Erkrankungen entdeckt wurden, konnte 1995, also vor mehr als zwanzig Jahren,
erstmals die Ursache einer idiopathischen Epilepsie (CHRNAA4) identifiziert werden . Die Anzahl nach-
gewiesen pathogener Mutationen nimmt seither kontinuierlich zu. Alleine fiir die epileptischen Enzepha-
lopathien sind iiber 30 molekulargenetische Ursachen bekannt . Eine entsprechende sprunghafte Erwei-
terung der antiepileptischen Therapiemoglichkeiten hat allerdings nicht stattgefunden, und die Prognosen
haben sich bislang nicht relevant verbessert . Trotzdem konnen relevante Therapieadaptionen bei einigen
genetischen Epilepsien angewendet werden. Gerade bei den monogenetischen metabolischen Erkran-
kungen kann eine frithzeitige Diagnose das neurologische und entwicklungsneurologische Outcome
nachhaltig verbessern. Die vorliegende Arbeit befasst sich daher mit dem Nutzen einer breiten genetischen
Diagnostik in der padiatrischen Epileptologie (Tab 1). i, >
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M. Tacke1, B.A. Neubauer2, L. Gerstl1, T. Roser1, Jan Rémi3,4, |. Borggraefel,4

1 Abteilung fiir Pidiatrische Neurologie, Entwicklungsneurologie und Sozialpddiatrie iSPZHAUNER
Dr. von Haunersches Kinderspital, Klinikum der Universitit Miinchen
2 Abteilung fiir Neuropddiatrie, Sozialpddiatrie und Epileptologie, Universititskinderklinik, Universitit Gieflen-Marburg

3 Klinik fiir Neurologie, Klinikum der Universitit Miinchen
4 Epilepsiezentrum der LMU

Abkiirzungen

AGAT Arginin-Glycin Amidinotransferase
DS Dravet-Syndrom

GAMT Guanidinoacetat Methyltransferase

GIuN2A  Untereinheit des NMDA-Rezeptors

GLUT-1 Glukosetransporter Typ 1

mTOR Mammalian Target of Rapamycin

NaV1.X Spannungsabhédngige Natriumkanale (NaV1.1, NaV 1.2)
SEGA Subependymales Riesenzellastrozyom

TSC Tuberdse-Sklerose-Komplex

Methoden zur Diagnostik von genetischen Epilepsien

Die technologischen Fortschritte der letzten Jahrzehnte
betrafen vor allem die Sequenzierung des Genoms, d.h. das
Auslesen der Reihenfolge kodierender und nicht-kodieren-
der Basenpaare in den Erbsubstanzen .

Man unterscheidet, je nachdem, wie viele Gene ausgele-
sen werden sollen, zwischen der Einzelgen-Sequenzierung,
der Panel-Sequenzierung einer Gruppe von vorher spezifi-
zierten Genen, dem sogenannten ,klinische Exom®”, das alle
Gene umfasst, bei denen eine klinische Bedeutung bekannt
ist, dem vollen Exom, also der Sequenzierung der codieren-
den Bereiche aller Gene, und, als umfassendster moleku-
largenetischer Methode, der Sequenzierung des gesamten
Genoms.

Je mehr Erbmaterial sequenziert wird, desto groBer ist
auch die Wahrscheinlichkeit, dass Sequenzvarianten einer
unbekannten klinischer Relevanz festgestellt werden. Die
Trio-Analyse, d.h. die Untersuchung sowohl des betroffenen
Kindes als auch der - im Normalfall gesunden - Eltern kann
helfen, harmlose Sequenzvarianten und pathogene de-no-
vo-Mutationen zu unterscheiden. Fiur die Abschatzung, ob
ein bislang nicht beschriebener Polymorphismus von kli-
nischer Relevanz ist, existieren heuristische bioinformatische
Verfahren. Mittlerweile wurden Leitlinien erarbeitet, die zur
Einschdtzung der Relevanz von Sequenzvarianten verwen-
det werden kénnen ©.

Umfangreiche Studien mit mehreren tausend Patienten
haben das Ziel, die Anzahl bekannter Mutationen und als
harmlos erkannter Varianten zu erhdhen ©. Insgesamt ist da-
mit zu rechnen, dass die Ausbeute von Sequenzierungsver-
fahren noch weiter zunimmt.

Interessenkonflikt

1.B. hat Honorarvortrédge fiir die Firmen Desitin und Novartis
gehalten, Beratertatigkeit (Advisory board): Desitin, UCB, Bial
T.R. hat Honorarvortrage flr die Firma Novartis gehalten.
M.T. hat Honorarvortrége fiir Desitin gehalten.

L.G. hat Honorarvortrage fur Desitin gehalten.

B.A. Neubauer: Beratertatigkeit (Advisory board) UCB, EISAI
und Zogenix.

Es gibt Verdnderungen der Erbsubstanz, die eventu-
ell nicht mit einer Sequenzierung erkannt werden konnen.
Hierzu gehoren gréBere Deletionen, Duplikationen, weitere
strukturelle und numerische Chromosomenaberrationen,
und z.B. pathologische Methylierungen. Daher sollten bei
entsprechendem klinischen Verdacht auch die traditio-
nellen genetischen Verfahren beriicksichtigt werden. Ka-
ryogramme (inkl. der Auszdhlung von mindestens 50 Me-
taphasen bei Verdacht auf Ringchromsom-20-Syndrom),
zielgerichtete Methylierungsanalysen, und Array-CGH-Un-
tersuchungen sind daher im Einzelfall indiziert. Die Bedeu-
tung dieser Untersuchungen wird dadurch demonstriert,
dass z.B. beim Ringchromosom 20 in der klinischen Praxis
eine Latenz von bis zu zehn Jahren zwischen der Manife-
station der Erkrankung und der Diagnosestellung liegt, und
dass das Angelman-Syndrom in ca. 70% der Félle durch eine
abweichende Methylierung einer intakten DNA-Sequenz
verursacht wird.

Bei der Auswahl der diagnostischen Methoden muss
auch die Kostentubernahme durch die Krankenkassen in die
Uberlegungen einflieBen: in Deutschland werden derzeit
Sequenzierungen von bis zu 25 Kilobasen (je nach Lange
etwa drei bis 10 Gene) von den gesetzlichen Krankenkassen
Ubernommen. Die Kostenlibernahme aller erweiterten Se-
quenzierungen, und aller Sequenzierungen bei privat versi-
cherten Patienten, missen einzeln beantragt werden. Es ist
davon auszugehen, dass sich diese Situation bei immer glin-
stiger werdender Diagnostik verbessern wird.

Die Indikationsstellung, Untersuchung, und Weiterga-
be der Untersuchungsergebnisse sind gesetzlich streng re-
guliert. In Deutschland werden die Rahmenbedingungen
durch das Gendiagnostikgesetz festgelegt.

CrT

Ursache Beispiele fiir genetische Veranderung
lonenkanale SCN1A, SCN2A, SCN8A, GRIN2A...

Strukturell TSC1&2, DEPDCS5, LIS1, DCX, TUBA1A...
Neurodegenerativ CLN2, eF2B, POLGH1...

Metabolisch SLC2A1, PNPO, ALDH7A1, FOLR1, GAMT, AGAT,

Tabelle 1

Strukturelle
Chromosomenabberationen

Ringchromsom 20 Syndrom, Mikrodeletion 4p16.3...

Beispiele fiir genetische
Ursachen von Epilepsien
im Kindesalter.
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Die Haploinsuffizienz des Nav1.1 Kanals (v.a. lokalisiert
am Axonhtigel GABAerger Interneurone) fiihrt zu einer
Disinhibition nachgeschalteter Neurone. Natriumka-
nalblocker wie Phenytoin oder Carbamazepine kénnen
durch Inhibierung noch funktionierender Kanale zu einer
Anfallshdufung fihren.
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Ein 4,5 jahriger Patient mit einer therapierefraktaren Epilepsie seit dem Sauglingsalter wird wegen einer mesialen temporalen Skle-
rose links (=) zur prachirurgischen Evaluation vorgestellt. Im Langzeit EEG-Videomonitoring kénnen Anfallsmuster parietal links (A),
frontal rechts (B) sowie generalisiert (nicht gezeigt) abgeleitet werden. Aufgrund des klinischen Verlaufes und der nicht kongruenten
Befunde des EEG-Videomonitorings wird eine Epilepsie-Panel Diagnostik veranlasst, die eine pathogene Mutation im SCN1A-Gen
zeigt. Resektive epilepsiechirugische Optionen wurden aufgrund dieses Befundes nicht weiter verfolgt.

Therapie bei genetischen Epilepsiesyndromen

In diesem Abschnitt werden monogenetische Epilepsiesyn-
drome dargestellt, deren Diagnose zu einer unmittelbaren
Konsequenz in der Behandlung der betroffenen Patienten
fihren kann. Das kann zum einen bedeuten, dass flr be-
stimmte Medikamente Fallserien (und selten auch kontrol-
lierte Studien) vorliegen, die eine Wirksamkeit belegen.
Anderseits werden bei einigen genetischen Konstellationen
bestimmte Interventionen (einige Antiepileptika, resektive
epilepsiechirurgische Verfahren) als kontraindiziert einge-
stuft (Abb. 1).

SCNI1A - Dravet Syndrom

Das Dravet-Syndrom ist eine schwere epileptische Enzepha-
lopathie, die im friihen Kindesalter ” beginnt. Der Kernphi-
notyp des Syndroms besteht aus epileptischen Anfallen,
kognitiven Einschrdankungen, Verhaltensauffalligkeiten und
einer Ataxie. In einem hohen Prozentsatz wird die Krankheit
durch eine Mutation im SCN1A Gen verursacht, was zu einer
Haploinsuffizienz der Alpha-Untereinheit des spannungs-
gesteuerten Natriumkanals NaV1.1 fiihrt ®. Dieser Kanal ist
insbesondere am Axonhtigel von inhibierenden GABAergen
Zwischenneuronen exprimiert (Abb. 1).

Die Kenntnis einer vorliegenden Mutation im SCN1A-Gen
hat eine Reihe von konkreten klinischen Implikationen:

1) Vermeidung von Natriumkanalblockern wie Phenytoin
und Oxcarbazepin, da diese zu einer Anfallshdaufung fiih-
ren kénnen ©.

2) Vermeidung epilepsiechirurgischer Verfahren: in der
Vergangenheit sind meistens in Unkenntnis einer vor-
liegenden SCN1A-Mutation Patienten mit putativen
MRT-Auffélligkeiten und fokalen Anfallsmustern im EEG
unter kurativer Absicht einem resektiven epilepsiechi-
rurgischen Eingriff unterzogen worden. Das Outcome
hinsichtlich der Anfallsreduktion dieser Patientenpo-
pulation war sehr unbefriedigend. Patienten mit einem
Dravet-Syndrom und einer nachgewiesener SCN1A-Mu-
tation sollten daher keinem resektiven epilepsiechirur-
gischen Eingriff unterzogen werden (Abb. 2) "°. Diese
Empfehlung gilt prinzipiell auch fiir andere Kanalopa-
thien, wohingegen Patienten mit genetischer Stérung im
mTOR-Pathway durchaus Kandidaten fiir einen epilepsie-
chirurgischen Eingriff sein konnen ™.

3) Anfallsfreiheit kann durch eine antiepileptische Therapie
bei Patienten mit Dravet-Syndrom selten erreicht wer-
den. Trotzdem stiitzen Daten unter anderem den Einsatz
von Brom und die Kombinationstherapie mit Valproat,
Clobazam und Stiripentol ™™,

4) Aktuelle Studien zeigen ferner eine Wirksamkeit von
Fenfluramin und Cannabinoiden bei Patienten mit Dra-
vet-Syndrom ™™ (Abb. 2).
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Mutationen im SCN2A-Gen fiihren hédufig zu frithkindlichen

epileptischen Enzephalopathien. In einer kirzlich erschie-

nen Ubersicht der bisher gréBten Kohorte von Patienten mit
einer SCN2A-Mutation konnten folgenden behandlungsre-
levante Aspekte herausgearbeitet werden "®:

1) Patienten mit einer SCN2A-Mutation und Erkrankungs-
beginn in den ersten drei Lebensmonaten sind oft Tra-
ger einer Gain-of-function-Mutation. Diese fiihrt zu einer
vermehrten Leitfdhigkeit des kodierenden Nav1.2 Ka-
nals. Klinisch wurde bestatigt, dass bei diesen Patienten
Natriumkanalblocker oft die einzigen wirksamen Medi-
kamente sind (Abb. 3).

2) Patienten mit einer SCN2A-Mutation und Erkrankungs-
beginn nach den ersten drei Lebensmonaten sind oft
Trager einer Loss-of-function-Mutation. Diese fiihrt zu ei-
ner Haploinsuffizienz des Nav1.2 Kanals und damit netto
fur das Neuron zu einer verminderten Leitfahigkeit. Kli-
nisch kdnnen diese Patienten unter Natriumkanalblocker
eine Anfallshdufung zeigen.

SCN8A

Mutationen im SCN8A-Gen, das ebenfalls fiir einen Natrium-
kanal codiert, kdnnen ein dhnliches Bild einer epileptischen
Enzephalopathie mit Bewegungsstérungen und neuropsy-
chologischen Symptomen fiihren. Auch hier scheint die The-
rapie mit Natriumkanalblockern anderen Therapieformen
gegeniiber Vorteile zu haben .

GRIN2A

GRIN2A kodiert fir die funktionell relevante GIuN2A-Unter-
einheit des NMDA-Rezeptors. Mutationen werden gehauft
bei Patienten mit Landau-Kleffner-Syndrom, Continuous
Spike Waves during Slow Wave Sleep Syndrom, atypischer
benigner Partialepilepsie und Rolandischer Epilepsie be-
obachtet ™. Daten zur Wirksamkeit zeigen unter anderem
(neben therapieschwierigen Verldufen) ein Ansprechen auf
Valproat, Sultiam, Clobazam oder Steroide ". Bei einem Pati-
enten mit einer Gain-of-function-Mutation konnte die Wirk-

samkeit des Glutamatrezeptorinhibitors Memantine sowohl

klinisch als auch in vitro nachgewiesen werden .

PRRT2

PRRT2 kodiert firr ein Protein der postsynaptischen Mem-
bran, welches in die Fusion des synaptischen Vesikels mit der
postsynaptischen Membran und damit in die Neurotrans-
mitterfreisetzung involviert ist ?". Mutationen im PRRT2 Gen
manifestieren sich klinisch vor allem als benigne familiare
(seltenerer auch als sporadische) Epilepsie des Sduglingsal-
ters oder spater als paroxysmale kinesiogene Dyskinesie.
Beide klinischen Syndrome sprechen sehr gut auf Carbama-
zepine an ??,

TSC1 und TSC2 - Tuberdse Sklerose Komplex

Mutationen in den Tumorsuppressorgenen TSC1 oder TSC2
fiihren zu einer Uberaktivierung des mTOR-Signalwegs. Im
ZNS bilden sich hierdurch subependymale Knétchen, die
bei Wachstum als subependymale Riesenzellastrozytome
(SEGA) zu einem lebensbedrohlichen Hydrocephalus occlu-
sus fihren kdnnen. Daneben treten kortikale Dysplasien auf,
die Ursache der bei >80% der Patienten auftretenden Epilep-
sien sind.

Sduglinge mit TSC profitieren signifikant, wenn bereits
beim Auftreten epileptiformer Aktivitat im EEG eine Thera-
pie mit Vigabatrin begonnen und nicht das Auftreten epi-
leptischer Anfélle abgewartet wird. Die prophylaktisch be-
handelten Patienten entwickelten seltener eine Epilepsie als
diejenigen, bei denen das Auftreten von Anfdllen abgewar-
tet wurde (43% versus 71%) und zeigten eine bessere psy-
chomotorische Entwicklung (durchschnittlicher 1Q 92 versus
69, ?3).

In multizentrischen randomisierten placebokontrol-
lierten Studien konnte nachgewiesen werden, dass der
MTOR-Inhibitor Everolimus zuverldssig zu einer Verkleine-
rung der SEGAs und zu einer nachhaltigen Reduktion der
Anfélle bei TSC-assoziierten therapierefraktaren Epilepsien
fuhrt (Studien EXIST-1 und EXIST-3) und ist daher fir diese
Indikationen bei Kindern zugelassen (24, 25). Aus epilepto-
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logischer Sicht ergeben sich aus dem Nachweis einer TSC1-

oder TSC2-Mutation folgende klinische Konsequenzen:

1) Erwdagung einer Therapie mit Vigabatrin bei Vorliegen
von epilepsietypischen Potenziale im frilhen Saug-
lingsalter, auch wenn noch keine epileptischen Anfalle
aufgetreten sind (Notabene: die Fallzahl der Patienten
der dazu vorliegenden Studie, die dieses Vorgehen un-
terstitzt, ist gering, daher existiert noch kein offizielle
Empfehlung).

2) Mittel der Wahl bei einem West-Syndrom aufgrund ei-
ner tuberdsen Sklerose ist Vigabatrin .

3) Bei Patienten mit einer tuberdsen Sklerose und thera-
pierefraktarer Epilepsie sollte neben der Moglichkeit
eines resektiven epilepsiechirurgischen Eingriffs eine
Therapie mit Everolimus erwogen werden (Abb 4) ™,

SLC2A1 - Glukosetransporterdefekt

Mutationen im SLC2A1-Gen fiihren zu einer Stérung des ce-
rebralen Glukosetransporters GLUT-1. Glukose gelangt bei
betroffenen Patienten nur unzureichend als Energielieferant
in das ZNS. Neben dem klassischen Phdanotyp mit Ataxie,
mentaler Retardierung und Epilepsie *” kommen andere
klinische Varianten wie friihkindliche Absenceepilepsien
@8 und Anstrengungs-induzierte Dystonien mit Nachweis
von Akanthozyten im Blutbild ®* vor. Die Diagnose wird vor
allem durch eine erniedrigte Glukose und niedrigem Lactat
im Liquor (altersabhdngige Werte missen beachtet wer-
den) sowie einen erniedrigten Quotienten der Liquor/Serum
Glukose (meistens <0,4) gestellt . Neben dieser diagnos-
tischen Moglichkeit ist SLC2AT bei den meisten Genpanelun-
tersuchungen fir epileptische Enzephalopathien integriert.
Der Nachweis eines Glukosetransporterdefektes impliziert
die Initiierung einer ketogenen Diit ®". Das Energiedefizit
wird durch die gut liquorgangigen Ketone ausgeglichen, die
als Hauptenergielieferant fiir das ZNS dienen.

PNPO/ALDH7A1/FOLR1
Mutationen in diesen Genen fiihren zu Epilepsien aufgrund
einer metabolischen Substratdefizienz. Der Phanotyp be-

steht meistens aus neonatal beginnenden epileptischen
Enzephalopathien. Oft wird die Diagnose durch eine pa-
thologische Veranderung entsprechender biogener Amine
und Aminosduren im Liquor gestellt. Allerdings finden sich
die 0.g9. Gene mittlerweile bei vielen Laboranbietern von
Panels fur frihkindliche epileptische Enzephalopathien. Die
Therapie besteht in der Supplementation entsprechender
Substrate ®?:

1) ALDH7AT1: Pyridoxin

2) PNPO Mangel: Pyridoxalphosphat

3) FOLR1: Folinsaure

Weitere metabolische/neurodegenerative epileptische
Enzephalopathien

Auch Kreatinmangelsyndrome kdnnen sich neben anderen
neurologischen Symptomen mit epileptischen Anfallen ma-
nifestieren. Entsprechende enzymatische Defekte (GAMT
und AGAT-Mangel) lassen sich durch eine spezialisierte Didt
positiv beeinflussen ©. Kreatinmangelsyndrome lassen sich
zum einen biochemisch und zum anderen genetisch bestati-
gen und sind je nach Labor Bestandteil von Genpanels friih-
kindlicher Epilepsien. Bei allen genannten metabolischen
Erkrankung liegen therapeutische Mdglichkeiten vor, die,
wenn sie frihzeitig initiiert werden, die neurologische Pro-
gnose nachhaltig verbessern.

Empfehlungen zur genetischen Diagnostik bei
Epilepsien

Von der Arbeitsgemeinschaft Genetik der Deutschen Ge-
sellschaft fir Epileptologie (DGfE) existiert mittlerweile eine
Ubersichtliche Zusammenfassung zu allgemeinen Informa-
tionen und Empfehlungen zur genetischen Diagnostik bei
Patienten mit Epilepsie ®*,

Zusammenfassung

Aus neuropadiatrischer Sicht ist die Epilepsiegenetik bereits
heute eine wichtige Untersuchungsmethode. Dies wird vor
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Gen Therapie Referenz
SCN1A Bromide, Clobazam+Valproat+Stiripentol, keine Na+ (11-13)
Blocker, keine Epilepsiechirurgie
SCN2A Na* Blocker bei Gain-of-function Mutationen (16, 34)
Verschlechterung durch Na* Blocker bei Loss-of-function
Mutationen
GRIN2A Sultiam, Valproat, Steroide (19, 20)
Memantine (nur bei Gain-of-function Mutationen)
TSC1/2 Vigabatrin bei West-Syndrom, (23, 25)
IMTOR-Inhibitoren
PRRT2 ICarbamazepin, Oxcarbazepin (22)
Tabelle 2
SLC2A1 Ketogene Diat (31) Azsvei/aﬁl von genetischen
ALDH7A1/PNPO/ _ Nitamin B6 / (32) o e
FOLR1 Pyridoxalphosphat / mogliche therapeutische
Konsequenzen.
Folinsdure

allem deutlich, wenn man das gesamte Spektrum bio-psy-
cho-sozialer Auswirkungen pddiatrischer Epilepsien bertick-
sichtigt. Es ist unwidersprochen, dass mit der momentan zur
Verfiigung stehenden Therapie eine genetische Diagnose
haufig keine therapeutische Konsequenz hat. Aber auch in
diesem Fall wiinscht eine Mehrzahl der betroffenen Familien
eine genetische Klarung der Diagnose ®. Ohne klare Gegen-
argumente, und bei einer praktisch risikolosen und absehbar
immer glinstiger werdenden Untersuchung ist dies alleine
ein wichtiges Argument, in den entsprechenden Féllen eine
genetische Diagnostik durchzuflihren. Ein klarer Vorteil fur
den Patienten selbst ist, dass die Identifikation einer gene-
tischen Ursache die Notwendigkeit anderer Untersuchungen
vermindert. Viele der entsprechenden Untersuchungen sind
invasiv (Lumbalpunktion), oder im Kindesalter sowie bei
Verhaltensauffalligkeiten nur unter Allgemeinandsthesie
durchfiihrbar (Kernspintomographie). Das Ziel einer még-
lichst schonenden Diagnostik kann also mit Hilfe genetischer
Untersuchungen erreicht werden. Epilepsiechirurgische Ein-
griffe, die bei den meisten genetisch determinierten Erkran-
kungen in der Regel nicht erfolgreich sind (Ausnahmen un-
ter anderem: TSCT und TSC2 assoziierte Epilepsien), kdnnen
maoglicherweise vermieden werden.

Schlussendlich gibt es mehrere Epilepsiesyndrome, bei
denen eine genetische Diagnose einen Einfluss auf Thera-
pie und Prognose hat. Beispiele hierfir sind die SCN1A-de-
terminierten Epilepsien, die gut auf Brom ansprechen, und
bei denen Natriumkanalblocker kontraindiziert sind; die mit
Natriumkanalblockern erfolgreich therapierbaren Epilepsien
mit SCN2A-Mutationen (Gain-of-function Mutationen); die
Therapie des Tuberdse-Sklerose-Komplexes mit Vigabatrin
und Everolimus; und die ketogene Diat beim Glukosetrans-
porterdefekt.

Hinsichtlich der Wirksamkeit von Antikonvulsiva bei
genetischen Epilepsiesyndromen besteht allerdings in ge-
wissem Mal3 — im Vergleich zur rasanten Erweiterung der

genetischen Diagnostik — eine stagnierende Entwicklung:
so ist es erstaunlich, dass bei einer der paradigmatischsten
genetisch determinierten epileptischen Enzephalopathie,
dem Dravet Syndrom, mit Brom das &lteste Antikonvulsivum
Uberhaupt mit Erfolg eingesetzt wird.

Obwohl Paneluntersuchungen momentan unter Abwa-
gung von Kosten und Nutzen die zurzeit sicher geeignetste
Methode zur Diagnostik insbesondere frithkindlicher Epi-
lepsien darstellen, sollten bei negativen Ergebnissen und
klinisch passender Konstellation auch klassische Methoden
Berticksichtigung finden, um Syndrome wie zum Beispiel das
Ringchromsom 20 Syndrom diagnostizieren zu kénnen.

Insgesamt besteht bereits heute eine deutliche Praferenz
flr genetische Untersuchungen bei pédiatrischen Epilepto-
logen ®”. Da die Hoffnung besteht, in Zukunft mit persona-
lisierten Methoden (z.B. der Einsatz von Oligonukleotiden
gegen long non-coding-RNAs betroffener Gene) tatsachlich
kausale Therapieansdtze zu erhalten, und gleichzeitig die
Verfugbarkeit molekulargenetischer Methoden sicher weiter
zunehmen wird, ist mit einer weiteren Zunahme der Haufig-
keit dieser Untersuchungen zu rechnen. Die Patienten und
ihre Familien werden hiervon profitieren.
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Bayer prasentiert Publikation fiir kinderarztliche Praxen und Kinderambulanzen

Neues Buch zur diagnostischen Differenzierung
unklarer Blutungsbefunde bei Kindern

lungsverdachtigen Blutungen helfen

(Rechtsmedizin der TU Dresden)

o w ST i
P L

Unfall, korperliche Misshandlung oder doch eine Gerin-
nungsstorung? In einigen Féllen ist eine eindeutige Zuord-
nung von Hautblutungen bei Kindern nicht einfach. Mit den
Autoren Prof. Dr. Ralf Knofler, Klinik fur Kinder- und Jugend-
medizin des Universitatsklinikums Dresden, und Dr. Uwe
Schmidt, Institut fir Rechtsmedizin der TU Dresden, unter-
stlitzt Bayer die Veroffentlichung des Buches ,Gerinnungs-
stérung, Unfall oder Misshandlung?”. Es soll Arzten helfen,
bei Vorliegen unklarer Blutungen zwischen akzidentellen
Verletzungen, einer Misshandlung und einer Gerinnungssto-
rung zu unterscheiden.

Das Buch flihrt dazu eine umfangreiche Darstellung ei-
ner effektiven und effizienten Gerinnungsdiagnostik auf. Es
werden typische Blutungsmuster bei Misshandlungen und
Gerinnungsstérungen vorgestellt sowie Hinweise zur Durch-
fihrung einer erweiterten Gerinnungsdiagnostik und deren
Befundinterpretation gegeben. Ab sofort kann das Buch auf
der Internetseite www.faktorviii.de kostenfrei bestellt wer-
den.

GERINNUNGSDIAGNOSTIK IST DAS A&O

Die Publikation ,Gerinnungsstérung, Unfall oder Misshand-
lung?” vermittelt zu Beginn ausflhrliche Basisinformationen
zur Hamostase und verschiedenen Blutungsformen. Das
nachste Kapitel umfasst eine Erlduterung, was unter Miss-
handlung zu verstehen ist und beschreibt die Leitsymptome
korperlicher Misshandlung Haut-/Weichteilblutungen und
intrakranielle Blutungen. In einem weiteren Kapitel werden
verschiedene Gerinnungsstérungen bei Kindern erldutert

Der Ratgeber soll am Kinderschutz beteiligten Arzten bei der Bewertung von misshand-

Inhaltlicher Schwerpunkt ist die effektive und effiziente Gerinnungsdiagnostik
Autoren sind Prof. Dr. Ralf Knofler (Universitatsklinikum Dresden) und Dr. Uwe Schmidt

T e R Fard

wie Hdmophilie A und B oder das von-Willebrand-Syndrom.
Fotodokumentationen und Fallbeispiele unterstiitzen an-
schaulich und praxisnah die Inhalte dieser Kapitel. Die
Autoren des Buches empfehlen eine erweiterte Gerin-
nungsdiagnostik zur Kldarung von Blutungen im Falle eines
Misshandlungsverdachts. Dazu werden verschiedene, stan-
dardisierte Tests zur Blutgerinnung (Global- und Screening-
tests) vorgestellt, mit denen Gerinnungsstérungen erkannt
werden kénnen. Dariiber hinaus wird ausfuhrlich auf die
von-Willebrand- und Thrombozytenfunktionsdiagnostik
eingegangen. Sollte sich ein Misshandlungsverdacht erhar-
ten, hilft den behandelnden Arzten eine Checkliste beim
weiteren Vorgehen.

UBER DIE PUBLIKATION

Prof. Dr. Ralf Knofler initiierte im Jahr 2013 das Projekt des
Kompetenznetzwerks Hamorrhagische Diathesen Ost
(KHDO) zur systematischen Erfassung des gerinnungsdia-
gnostischen Vorgehens bei misshandlungsverddchtigen
Blutungen im Kindesalter. Das Buch basiert auf einer Promo-
tionsarbeit zu diesem Projekt, die von Prof. Knofler betreut
wurde. Sie trug den Titel ,Untersuchungen zur Abkldrung
der unklaren Blutungsneigung bei Kindern - Differenzierung
zwischen Kindesmisshandlung und Gerinnungsstérung” und
wurde von Dr. Irmina Watzer-Herberth verfasst. Das Buch er-
scheint im Georg Thieme Verlag.

Quelle: Bayer Vital GmbH, Leverkusen
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Autotransplantation der Niere erfolgreich
im Hauner durchgefiihrt

Michael Berger und Manfred Stangl

EINLEITUNG

Die Autotransplantation der Niere ist eine anerkannte Thera-
pie zur Behandlung verschiedener Erkrankungen der Niere
und der ableitenden Harnwege. Bei diesem Eingriff wird die
Niere voriibergehend aus dem Korper des Patienten ent-
nommen und dann auflerhalb des Korpers bearbeitet, um
sie anschlieBend in den selben Patienten wieder einzupflan-
zen. Mdgliche Ursachen fiir einen solchen Schritt sind Ver-
engungen der der Niere zufiihrenden Blutgefalle, falls diese
nicht auf andere, weniger invasive Behandlungen anspre-
chen (therapierefraktdre Nierenarterienstenose). Weitere
Ursachen sind Aneurysmen, also Erweiterungen der Nieren-
arterien, die mit einem hohen Blutungsrisiko einhergehen
und die nicht durch einen Stent geschient werden kénnen.
Auch kann bei Verlust des Harnleiters, z. B. durch eine Ischa-
mie-bedingte Nekrose oder einer langstreckigen Stenose
nach einer Operation, durch eine Autotransplantation der
Abstand der Niere zur Blase soweit verkirzt werden, dass das
Nierenbecken direkt mit der Blase verbunden werden kann.
Dies ist deshalb moglich, weil die Niere bei der Autotrans-
plantation zwar aus seiner normalen Position im Retroperi-
tonealraum entnommen wird, normalerweise aber wie bei
der normalen Nierentransplantation in die Leiste verpflanzt
wird.

FALLBERICHT

Im Haunerschen Kinderspital konnten wir kirzlich erstmals
eine solche Autotransplantation durchfiihren. Es handelte
sich bei diesem Fall um einen 13-jdhrigen Jungen, bei dem
es nach einer Katheterintervention bei der Behandlung einer
Nierenarterienstenose zur Ausbildung eines Aneurysma der
rechten Nierenarterie gekommen war (Abb. 1).

Weil das Aneurysma so nah am Hilus der Niere gelegen
war und sich in diesem Bereich bereits die Nierensegment-
arterien abzweigten, kam die ansonsten (ibliche Methode
eines katheterinterventionellen Stents nicht in Frage. Da
bei diesem Aneurysma die Gefahr einer unter Umstéanden
lebensbedrohlichen Blutung bestand, ergab sich die Indi-
kation zur Rekonstruktion mit Autotransplantation. Eine be-
sondere Brisanz beinhaltete der Fall dadurch, dass der Junge
nur eine funktionelle Niere besal3 - eben die von dem Aneu-
rysma betroffene Niere.

In einem interdisziplindren Ansatz aus den Teams der
Kinderintensivstation, der Kindernephrologie, der Kinder-
andsthesie, der Kinderchirurgie, der Transplantationschirur-
gie sowie maf3geblich vor allem auch der OP-Schwestern des
Dr.von Haunerschen Kinderspitals konnte der Eingriff erfolg-
reich durchgefiihrt werden. Hierbei kam erstmals auch der
dankenswerterweise durch das KUM und den Hauner-Verein
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finanzierte Thompson-Refraktor zum Einsatz, ohne den ein
solcher Eingriff nicht moglich wére.

Bei dem Eingriff wurde zunachst an der rechten Flanke
ein groBer Schnitt gemacht, um sowohl die rechte Niere als
auch die rechte Leiste zu exponieren. Nach vorsichtiger Pra-
paration konnten dann die Nierengefdf3e und das Aneurys-
ma dargestellt werden (Pfeil in Abb. 2). AnschlieBend wurde
die Niere entnommen, auf Eis gebettet und mit kalter Per-
fusionslosung durchspiilt (Abb. 3). Erst danach erfolgte die
eigentliche Rekonstruktion der Nierenarterie (Abb. 4 und 5).
Nach erfolgreicher Rekonstruktion erfolgte dann die Re-
Implantation der Niere in die rechte Leiste, wobei zuerst die
Blutgefal3e miteinander und anschlieend der Ureter mit der
Harnblase verbunden wurden. Noch bevor die Re-Implanta-
tion des Ureters in die Blase abgeschlossen war, produzierte

die Niere bereits Urin. Die gesamte Ischdmiezeit der Nie-
re betrug ca. 75 Minuten.

Der anschlieBende postoperative Verlauf gestaltete sich
ohne relevante Komplikationen. Nach 14 Tagen konnte der
Junge mit normaler Nierenfunktion und in gutem Allge-
meinzustand entlassen werden. Ultraschallkontrollen sowie
Laboranalysen nach einem und drei Monaten zeigten jeweils
normale Nierendurchblutung und -Werte.

FAZIT

Die Autotransplantation der Niere kann auch im Kindesal-
ter unter besonderen Gegebenheiten eine valide Methode
sein, hilusnahe Aneurysmen der Nierenarterien zu rekon-
struieren. |
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Akuter ischamischer Schlaganfall im
Kindesalter - ein Fall flir die Interven-
tionelle Neuroradiologie?

Time is brain - auch beim kindlichen Schlaganfall! Klinische Prasentation, Differenti-
aldiagnosen, Atiologie und die Evidenz therapeutischer Moglichkeiten unterscheiden
sich zwar wesentlich zum Erwachsenen dennoch sind Mortalitit, Morbiditit, Out-
come und Rezidivrisiko entscheidend von einer schnellen Diagnosestellung und ent-

sprechenden Therapie abhéngig.

Olivieri M*, Bonfert M.V*, Bidlingmaier C*, Kurnik K*, Hoffmann F¥*,
Reiter K*, Liebig T+, Heinen F*, Gerstl L*

* Pediatric Stroke Unit, Hauner
+ Institut fiir Diagnostische und Interventionelle Neuroradiologie

Bildgestaltung: vowii



Fallvignette

3-jihriger Junge mit bekanntem angeborenen und operativ
korrigiertem univentrikulirem Herzfehler (DORV - Double
outlet right ventricel) wird vom Kindernotarzt aufgrund
rechtseitiger Hemiparese und zunehmender Bewusstseins-
triibung in der Schockraum der Haunerschen Kinderklinik
gebracht.

Nach Evaluation durch das Pediatric Stroke Team
erfolgte die sofortige Bildgebung (CTA, CT Angiographie),
die einen Verschluss der A. basilaris und A. cerebri media
links mit entsprechendem Infarktareal zeigt.

Es erfolgt eine Lysetherapie mit rtPA (rekombinantem
Tissue Plasminogen Aktivator) und anschlieffend eine
interventionelle Thrombektomie mit vollstindiger Reka-
nalisation der Gefifle. Im Verlauf zeigt sich neurologisch
eine leichte rechtseitige Hemiparese. Als ursdchlich fiir den
thrombotischen Gefifiverschluss und den ischdmischen
Schlaganfall zeigt sich ein Thrombus im Bereich des Pulmo-
nalisstumpfes, der im Verlauf kardiochirurgisch revidiert
wird.

EINLEITUNG

Der Schlaganfall im Kindesalter ist mit einer Inzidenz
von 1-8/100.000 eigentlich ein seltenes Ereignis, den-
noch zahlt er weltweit zu den 10 hdufigsten Todesursa-
chen.'* Schlaganfille konnen im Kindesalter prinzipiell
in allen Altersstufen auftreten, epidemiologische Daten
zeigen aber insbesondere eine erhohte Inzidenz bei
Sduglingen und Vorschulkindern sowie bei Jugend-
lichen.*”

Ein fehlendes Bewusstsein fiir den kindlichen
Schlaganfall bei Laien, Rettungsdienst sowie Arzten in
Praxis und Klinik, die schwierige differentialdiagnos-
tische Abgrenzung zu den hiufigen ,stroke mimics®
sowie die innerklinische Verzégerung bis zur addquaten
Bildgebung fithren zu einem erheblichen Zeitverlust.
Die Diagnose ,Schlaganfall“ wird bei Kindern daher
immer noch im Mittel erst nach 24 Stunden gestellt -
verglichen mit ca. 4 Stunden bei Erwachsenen.® ™!

ATIOLOGIE/RISIKOFAKTOREN

Die Hauptrisikofaktoren fiir einen Schlaganfall im
Erwachsenenalter (u.a. arterielle Hypertonie, Rauchen,
Fettstoffwechselstérung, Diabetes mellitus, Vorhofflim-
mern) spielen im Kindesalter keine Rolle. Hier ist viel-
mehr eine grofle Bandbreite an mdoglichen Risikofak-
toren abzukldren. Diese umfassen u.a. Arteriopathien,
Infektionen, kardiale Ursachen, himato-onkologische
Ursachen und Systemerkrankungen, genetische Pradis-
positionen, hereditire Koagulopathien, metabolische
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Ursachen und Bindegewebserkrankungen.»®'>'* Hiufig
sind mehrere Risikofaktoren vorhanden. Dieses Vorlie-
gen mehrerer Risikofaktoren scheint hierbei mit einem
schlechteren klinischen Outcome assoziiert zu sein.'*'
Bei ca. 10-20% der Schlaganfille im Kindesalter gelingt
kein Nachweis eines der bislang bekannten Risikofak-
toren.

KLINIK

Die priméren Leitsymptome beim kindlichen Schlag-
anfall wie eine akut auftretende Hemiparese, Fazi-
ale Parese und Sprachstorung, sind zwar denen des
Erwachsenen dhnlich, aber die klinische Prisentation
von Kindern mit akut ischdmischem Schlaganfall zeigt
hiufig auch altersspezifische Besonderheiten, die in die
differentialdiagnostischen Uberlegungen miteinfliefen
miissen. Dazu zéhlen das initial gehdufte Auftreten von
Krampfanfillen bei ca. 10-20% der Kinder (wobei vor
allem Kinder in den ersten Lebensjahren Anfille in der
Akutphase haben), sowie hdufige Symptomkombinati-
onen mit Kopfschmerzen, Ubelkeit und Bewusstseins-
storung.>'>'°'® Auch ein fortschreitender klinischer
Beginn z. B. bei zugrundeliegender transienter, fokaler
Arteriopathie ist moglich. Die Symptome Schwindel
und Ataxie lassen an einen Infarkt im hinteren Strom-
gebiet denken, plétzlich auftretende heftige Schmerzen
im Bereich von Kopf, Gesicht oder Hals an eine Gefaf3-
dissektion, die auch nach einem Bagatelltrauma auftre-
ten oder durch eine Vaskulitis begiinstigt werden kann.

Grundsitzlich ist zu beachten, dass die klinische
Prisentation eines Kindes mit akuten ischdmischen
Schlaganfall umso unspezifischer ist, je jiinger das Kind
ist.

DIAGNOSTIK

Bildgebung
Goldstandard zur Diagnosestellung ist im Kindesalter
die kranielle Kernspintomographie (cMRT). Das MRT
ist einem cCT nicht nur beim frithen Infarktnachweis,
sondern auch in der differentialdiagnostischen Abgren-
zung zu den hiufigen ,,stroke mimics® tiberlegen.®*®

In der Akutdiagnostik sind aber die Vorteile einer
cCT - tberall und jederzeit verfiigbar, schnell durch-
fithrbar und insbesondere beim bewusstseinsgestorten
Kind zum schnellen Ausschluss einer Blutung oder
Liquorzirkulationsstérung - nicht zu vernachléssigen.
Nachteilig ist die relativ geringe Sensitivitdt (in Bezug
auf Stroke und Differentialdiagnosen), die schlechtere
Beurteilbarkeit der hinteren Schéddelgrube und nicht
zuletzt die Strahlenbelastung®
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Labor / apparative Diagnostik

Neben der Basislabordiagnostik in der Akutsituation
beinhaltet die 4tiologische Abkliarung u.a. Infektiologie,
Vaskulitisdiagnostik, Thrombophiliediagnostik, Stoft-
wechseldiagnostik und ggf. auch Genetik.

Eine kinderkardiologische Abklirung (EKG, ggf.
Langzeit-EKG, Echokardiographie (transthorakal, ggf.
transosophageal)) sollte bei jedem Kind mit Schlaganfall
durchgefiihrt werden.

THERAPIE

Intensivmedizinische Therapie und Monitoring von
Komplikationen

Das Akutmanagement beinhaltet einerseits die Stabi-
lisierung der Vitalparameter nach dem ABCD-Algo-
rithmus sowie die Sicherung von Normothermie, Nor-
monatridmie, Normoglykdimie und Normotonie bis
leichte Hypertonie (,,Erfordernis-Hypertonie“) um eine
weitere Schidigung zu verhindern."® Ein interdisziplinir
aufgestelltes, intensivmedizinisches Neuromonitoring
beinhaltet insbesondere ein Hirndruckmonitoring mit
rechtzeitiger Indikationsstellung zur Entlastungskrani-
ektomie bei raumfordernden Infarkten sowie ein EEG
(Monitoring) zum Detektieren subklinischer Anfalls-
muster, die ebenso wie klinische Anfille suffizient
behandelt werden miissen.

Thrombolyse und mechanische Thrombektomie

Zur Lysetherapie im Kindes- und Jugendalter fehlen
weiterhin randomisierte Dosisfindungs- und Outco-
mestudien. Pathophysiologische Therapieaspekte wie
altersabhingige Plasminogenspiegel, unklar hohes Blu-
tungsrisiko sowie fehlende Dosisempfehlung miissen
kritisch in die Risiko-/ Nutzen-Abwiagung und Indikati-
onsstellung miteinbezogen werden. Diese Therapie wird
deshalb auflerhalb von spezifischen wissenschaftlichen
Protokollen oder Registern derzeit nicht empfohlen und
ihr Einsatz als ,off-label“ Therapie soll spezialisierten
pédiatrischen Schlaganfallzentren mit der notwendigen
Expertise und Multidisziplinaritdt (inklusive Neurolo-
gie, interventioneller Neuroradiologie und Neurochi-
rurgie) vorbehalten sein. Nachdem im Jahr 2015 rich-
tungsweisende Studien zur interventionellen Schlag-
anfalltherapie bei Erwachsenen publiziert wurden und
die Empfehlung zur mechanischen Thrombektomie bei
akuten Schlaganfallpatienten unter bestimmten Kri-
terien in die Leitlinien aufgenommen wurden, stellt
sich vermehrt auch die Frage nach dessen Einsatz beim
kindlichen Schlaganfall.*

Auch hier sind die Daten zur Sicherheit und Wirk-
samkeit der mechanischen Thrombektomie bei Kindern
mit Schlaganfall noch begrenzt. Kontrollierte rando-
misierte Studien fehlen und sind wahrscheinlich realis-
tisch auch nicht durchfiihrbar (vgl. Abbruch der TIPS
Studie)."®*° Die zunehmend publizierten Fallberichte
zeigen allerdings, dass die mechanische Thrombektomie
auch bei (sehr jungen) Kindern mit Schlaganfall eine
mogliche und ggf. erfolgreiche Therapieoption wie in
unserem eingangs beschriebenen Fall sein kann.?'*?

Indikationsstellung und Durchfithrung sollten aller-
dings auch spezialisierten interdisziplindren pédiat-
rischen Schlaganfallzentren vorbehalten sein.

Antikoagulation

Stellen Thrombolyse und mechanische Thrombektomie
keine moglichen Therapieoptionen in der Akutphase
dar, wird in der Regel eine Antikoagulation mit unfrak-
tioniertem/niedermolekularem Heparin oder eine
Thrombozytenaggregationshemmung mit Acetylsali-
cylsdure begonnen und im Verlauf nach dtiologischer
Einordnung auf ASS oder Vitamin K Antagonisten zur
Sekundirprophylaxe umgestellt.**°

FAZIT

o Time is brain - auch beim Kind.
o Besonderheiten des kindlichen Schlaganfalls

- Awareness: bei Laien und Arzten gering, dadurch
hdufig wertvoller Zeitverlust in der Notfallkette.

- Atiologie: Hiufig multifaktoriell - Arteriopathien,
Infektionen, kardiale Ursachen und Koagulopa-
thien an erster Stelle.

- Klinik: typische Leitsymptome der fokalen neuro-
logischen Ausfille, aber hdufiger als im Erwachse-
nenalter auch Sprachprobleme und / oder Krampf-
anfille.

- Differentialdiagnosen: viele, u.a. Migrine, Epilep-
sie, Fazialisparese.

- Diagnostik: kranielle Kernspintomographie als
Goldstandard.

- Therapie: Bislang noch wenig Daten zu den hyper-
akuten Therapieformen Thrombolyse und mecha-
nische Thrombektomie - Einsatz als ,off-label“
Therapie nur in spezialisierten Pediatric Stroke
Zentren.

Der Artikel ist angelehnt an den Artikel des Pediatric
Stroke Teams: Gerstl L. et al. Childhood stroke: What are
the special features of childhood stroke? Nervenarzt. 2017
Dec;88(12):1367-1376.
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Kindlicher Kopfschmerz
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Kopfschmerzen im Kindes- und Jugendalter sind ein signifikantes Gesundheitsproblem
und stellen einen der haufigsten Griinde fiir eine Vorstellung beim Arzt dar . Ein Drittel
der Vorschulkinder klagt tiber Kopfschmerzen. Die Haufigkeit nimmt bis zur Adoleszenz

kontinuierlich zu: bis zu 80% der Jugendlichen berichten von mindestens einer Kopf-
schmerz-Episode im Monat, 10-40% der Jugendlichen geben eine Kopfschmerzfrequenz
von einmal pro Woche an. Die Symptomatik besteht in der Regel iiber mehrere Jahre .

Nina M. Mathonia, Iris Hannibal, Christoph Bidlingmaier, Michaela Bonfert,

Florian Heinen, Mirjam N. Landgraf

Abteilung fiir Pidiatrische Neurologie, Entwicklungsneurologie und Sozialpddiatrie, iSPZ

Hauner, Dr. von Haunersches Kinderspital, LMU Miinchen

VERSORGUNG IN DER AKUTSITUATION

In der Notfallambulanz oder bei Kinder- und Jugend-
arztInnen gilt es, akute Behandlungsbediirftigkeit von
nicht akuter Behandlungsbediirftigkeit zu unterschei-
den und die grundsitzlich weitreichenden Moglich-
keiten der Diagnostik patientenzentriert zu fokussieren.
Denn grundsitzlich kann jeder Kopfschmerz (auch,
aber seltener) das Zeichen fiir eine andere Erkrankung
des Gehirns sein: fiir einen Hirntumor, eine Gehirn-
Blutung, einen Schlaganfall, eine Komplikation des
Schédel-Hirn-Traumas.

Und wie immer gilt: Die ersten und wichtigsten arzt-
lichen Schritte sind Anamnese und Untersuchung ©.
Die sorgfiltige Anamnese dient der Differenzierung
zwischen akuten und chronischen Kopfschmerzen.
Episodische und nicht progressive chronische Kopf-
schmerzen sind in der Regel Ausdruck einer priméren
Kopfschmerzerkrankung (d.h. ohne andere zugrunde-
liegende Erkrankung). Akute und/oder chronisch pro-
gressive Kopfschmerzen weisen hiufig auf eine andere
zugrundeliegende Erkrankung hin .

In der allgemeinpadiatrischen Untersuchung ist der
Ausschluss infektiologischer Ursachen vorrangig - in

Bildgestaltung: vowii



Red Flags in der Anamnese
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Red Flags in der kérperlichen Untersuchung

= (Morgendliche oder Fasten-) Ubelkeit oder
Erbrechen (nicht assoziiert mit typischer Migrane)

= Neurologische Ausfalle (aul3er typischer Migrane-
Aura)

= Verwirrung, Desorientierung

IR

Epileptische Anfalle

[

Wesens- oder Verhaltensanderung

IR

Kognitiver Abbau

[

Polyurie, Polydipsie

[l

Plotzlicher schwerer Kopfschmerz

n

Kurzlicher Beginn schwerer Kopfschmerzen (vor max. 4
Wochen)

n

Cluster Kopfschmerz

I

Verstarkung der Kopfschmerzen durch Liegen und/oder
Pressen, Husten und/oder andere Valsalva Manoéver

N

Veranderung des Kopfschmerz-Charakters bei vorher
diagnostiziertem primaren Kopfschmerz

=  Erhdhung der Frequenz und Intensitét des
Kopfschmerzes im Verlauf

= Hohe Intensitat der Kopfschmerzen

IR

Kontinuierliche Kopfschmerzen

= Diffuser Kopfschmerz

IR

Patient kann Kopfschmerz nicht charakterisieren

der Akut-Situation bei schweren Kopfschmerzen vor
allem der Ausschluss einer Meningitis und damit die
umgehende Klarung der Indikation zur Durchfithrung
einer Lumbalpunktion (Cave: entsprechend der Kli-
nik ggfs. vorab Augenhintergrundspiegelung z.A. einer
Stauungspapille bzw. cerebrale Computertomographie
oder Magnetresonanztomographie).

Schwerpunkt der ausfithrlichen kinderneuro-
logischen Untersuchung ist der Ausschluss weiterer
Erkrankungen wie intracerebrale Blutung, Schlaganfall,
Hirntumor u.a. Hierbei spielt die Bildgebung eine wich-
tige Rolle. Laut einer prospektiven Kohortenstudie der
Columbia University an 224 Patienten erhielten 33% der
sich mit Kopfschmerzen in der Notaufnahme vorstel-
lenden Kinder eine Bildgebung, lediglich bei 1% zeigten
sich allerdings intrakranielle Abnormalititen . Eine
weitere im Journal of Pediatrics veroffentlichte Studie

= Reduzierter Allgemeinzustand

=  Veranderung von Bewusstsein, Befinden, Verhalten
= Zunahme des Kopfumfanges

=  Auskultierbare Stromungsgeréusche (von
GefaRmissbildungen) tber dem Cranium
Hirnnervenldhmungen

Abnorme Augenbewegungen, Strabismus,
pathologische Pupillenreaktion

Gesichtsfelddefekte

Papillenédem

Fokale neurologische Defizite, auch wenn nur
wenig ausgepragt

Veranderung oder Verschlechterung von fein- oder
grobmotorischen Fertigkeiten

Ataxie, Gangauffélligkeiten, gestorte Koordination
Wachstumsretardierung

Pubertas praecox, tarda oder stagnierende
Pubertatsentwicklung

IR

IR nmm [

IR

Rm

1
Red Flags in Anamnese und klinischer Untersuchung als
Hinweise auf sekundare Kopfschmerzen. (2)

an 294 Patienten ergab, dass 18% der Notaufnahmebe-
sucher zwischen 6 und 18 Jahren mit Kopfschmerzen
eine Notfall-Bildgebung erhielten (viermal mehr als bei
Vorstellung in einer Praxis) und nur 0,7% einen auffil-
ligen Befund aufwiesen ©.

Diese Daten zeigen, dass sogenannte ,Red Flags®
(Warnhinweise) in Anamnese und Untersuchung, deren
Vorhandensein oft zu einer Bildgebung fiihrt, bei Kin-
dern mit akuten Kopfschmerzen hiufig vorliegen oder
aufgrund mangelnder Compliance nicht eindeutig aus-
geschlossen werden konnen.

Dabei haben Red Flags in der kérperlich-neurolo-
gischen Untersuchung einen grofleren Einfluss auf die
Wabhrscheinlichkeit einer Bildgebung als anamnestische
Red Flags ® 7. Eine Auflistung relevanter Red Flags ist
in Tabelle 1 veranschaulicht (ohne Anspruch auf Voll-
standigkeit).
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Symptome in Verbindung mit ernsten und nicht ernsten Kopfschmerzen (6)

Symptom % ernste KS % nicht ernste KS p-Wert
N&chtliches Erwachen 0,0 0,7 0,18
Visuelle Stérung 29,1 1,6 <0,001
Parasthesie 0,0 0,9 0,63
Hirnnervenldhmung 8,3 0,2 <0,001
Pupillenabnormalitat 12,5 0,1 <0,001
Nystagmus 8,3 0,4 <0,001
Dysmetri 0,0 0,2 0,82
Ataxie 16,7 0,9 <0,001
Hyposthenie 12,5 0,2 <0,001
Strabismus 8,3 0,2 <0,001
Schwindel 33,3 0,2 <0,001
Meningismus 16,7 0,0 <0,001

Ursache / Diagnose Prozentualer Anteil an
akuten Kopfschmerzen
in der Notaufnahme

Viruserkrankung 39-57

Migréne 16-18

Sinusitis 9-16

Posttraumatisch 6.6

Virale Meningitis 5.2-9

Streptokokken 4.9-9

Pharyngitis 4.5

Spannungskopfschmerz 2.6

Hirntumor 2

VP Shunt Malfunktion 1.3

Postiktaler Kopfschmerz 1.3

Intrakranielle Blutung 1.3

Nach Schadel-Hirn-

Trauma 7.7

Andere

Retrospektive Daten iiber 5 Jahre von Rossi et al. an
Kindern und Jugendlichen, die sich mit akuten Kopf-
schmerzen in der Notfallambulanz vorstellten, ergaben
weitere Warnhinweise bzw. Unterscheidungshilfen zwi-
schen ,ernsten” und ,,nicht ernsten“ Kopfschmerzen
(siehe Tabelle 2).

Akute Kopfschmerzen bei Kindern und Jugend-
lichen stellen sich jedoch bei 39-57% als Begleiterschei-
nung einer Viruserkrankung heraus, weitere 9-16% der
Kinder und Jugendlichen mit akut auftretenden Kopf-
schmerzen haben eine Sinusitis und 16-18% eine Migra-
ne-Attacke ®. Andere Ursachen von Kopfschmerzen bei
Kindern, die sich in der Notaufnahme vorstellen, sind in
Tabelle 3 aufgetiihrt.

2
Hinweise zur Unterscheidung zwischen ,ernsten” und
,hicht ernsten” Kopfschmerzen in der Notfallambulanz.

3

Ursachen akuter Kopfschmerzen bei sich in der Not-
aufnahme vorstellenden Kindern und Jugendlichen
(adaptiert von Schobitz et. al. (8))

LANGFRISTIGE VERSORGUNG

Nach dem Ausschluss eines sekundidren Kopfschmerzes
empfehlen wir fiir Patienten mit chronischen Kopf-
schmerzen eine multimodale Therapie z. B. im Rahmen
einer Anbindung an ein Sozialpidiatrisches Zentrum
(SPZ).

Das Kopfschmerz-Team des iSPZ Hauner besteht aus
Arztinnen, Physiotherapeutinnen und Psychologinnen.
Hier werden Patienten mit primiren Kopfschmerzen,
wie Migridne und Spannungskopfschmerzen, im Rah-
men eines patientenzentrierten, multimodalen Thera-
piekonzeptes behandelt. Die Schliisselaspekte sind: 1.
addquate akute Pharmakotherapie, 2. Psychoedukation
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muscle

modules on mMigraine onset

des Kindes/Jugendlichen und der Eltern nach dem
bio-psycho-sozialen Schmerz-Modell, 3. interdiszipli-
nédre Beratung und Therapie mit dem Schwerpunkt der
triggerpunktspezifischen Physiotherapie der Nacken-
und Schultermuskeln (mit Anleitung des Kindes in
Dehnitbungen und FEigenmassage) sowie koordinierte
kognitive Verhaltenstherapie und ggfs. nach sorgfil-
tiger Indikationspriifung eine prophylaktische Phar-
makotherapie. Die Therapie, insbesondere der Migrine,
basiert auf dem bio-psycho-sozialen Schmerzmodell,
das im Folgenden kurz erldutert wird:

AUSBLICK

Im Oktober dieses Jahres haben wir mit MOMO -
modules on migraine onset — ein G-BA gefordertes Pro-
jekt gestartet, in dessen Rahmen wir deutschlandweit
Sozialpidiatrische Zentren (SPZ) hinsichtlich des multi-
modalen Ansatzes fiir Migrane bei Grundschulkindern
schulen werden.

—
Literatur

Innovative Ansitze bei der Schulung sind die inter-
aktive Kommunikation zwischen den Disziplinen und
die Veranschaulichung der Komplexitdt der Migréne-
Erkrankung individuell fiir jedes Kind anhand der
Complexity Signature in Anlehnung an das bio-psycho-
soziale Schmerz-Modell © sowie die Untersuchung und
Behandlung der Triggerpunkte in der Schulter-Nacken-
Muskulatur (,Hands on“-Methode).

Im MOMO Projekt wird ein Teil der Kinder, die bei
den Kinder- und JugendarztInnen mit Migrine dia-
gnostiziert wurden, wie tiblich bei den niedergelassenen
Kinder- und Jugendirztinnen weiterbehandelt, ein
anderer Teil erhilt die oben beschriebene multidiszipli-
nire Komplex-Intervention in einem heimatnahen SPZ.

Am Ende der Studie werden die beiden Interventi-
onsgruppen hinsichtlich Kopfschmerzfrequenz, Kopf-
schmerzstirke und Lebensqualitit miteinander ver-
glichen.
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FALLVIGNETTE

Ein 17-jahriges Middchen wurde mit Schmerzen,
Schwellung und Uberwirmung des linken Beines in
der Notaufnahme vorgestellt.

Die Sonographie der Beinvenen und die im Verlauf
durchgefithrte MRT Angio zeigten einen thrombo-
tischen Verschluss der V. iliaca communis, interna und
externa, der V. fem. superficialis und profunda sowie

der V. saphena. Laborchemisch zeigten sich negative
D- Dimere, ein unauffilliges Blutbild und unauftillige
Befunde in der klinischen Chemie. Im Thrombophi-
liescreening lag kein Hinweis auf das Vorliegen einer
hereditiren Thrombophilie vor, anamnestisch keine
Immobilisation, kein Rauchen, kein Ubergewicht,
ausreichende Trinkmenge und Beginn einer Kon-
trazeption mit Ethynilestradiol/Chlormadinonacetat
(0,03mg/10mg) 10 Monate zuvor.

Bildgestaltung: vowii
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Nach 48h Lyse mit EKOS,
PTA und Stent

Patientin mit tiefer Beinvenenthrombose und erfolgreicher Interventioneller Thrombektomie.

Nach Beginn einer Antikoagulation mit Enoxa-
parin 2 x Img/kg KG/d s.c. erfolgte eine lokale ultra-
schallunterstiitzte, katheterbasierte und medikamen-
tose Reperfusionstherapie mittels EKOS® Katheter
(EkoSonic Mach 4e). Bei vorliegendem May Thurner
Syndrom mit Einengung der V. iliaca communis durch
die kreuzende A. iliaca als zusitzliche Ursache der
Thrombose wurde nach erfolgreicher Rekanalisation
ein Stent eingesetzt und die Antikoagulation mit Eno-
xaparin und Aspirin fiir 6 Monate fortgesetzt. Aufler
einer leichten Nachblutung an der Einstichstelle im
Bereich der Kniekehle traten keine Komplikationen
auf. In den Verlaufskontrollen zeigte sich bislang keine
Rezidivthrombose und kein Hinweis auf das Vorliegen
eines Postthrombotischen Syndroms.

Thrombosen treten im Kindesalter deutlich seltener
auf als bei Erwachsenen. Allerdings spielen sie in der
Neonatologie, Onkologie, Intensivmedizin und bei der
Betreuung von Patienten mit chronischen, oft entziind-
lichen Erkrankungen immer wieder eine grofie Rolle.
Die Thromboseinzidenz zeigt einen Gipfel im Neugebo-
renenalter sowie ab der Pubertit. Die jdhrliche Inzidenz
fiir vendse Thromboembolien (VTE) wird auf 0,07 -
0,14 / 10.000 Kinder bzw. von 5,3 / 10.000 stationiren
Einweisungen von Kindern und 24 / 10.000 stationiren
Aufnahmen Neugeborener geschitzt.

Die Letalitit liegt bei 2,2%, Rezidive treten bei 3% der
Neugeborenen und bei 21% der Kinder auf.! Langzeitbe-
obachtungen zeigen, dass in ca. 50% der Thrombus nicht
erfolgreich behandelt werden konnte und mehr als ein
Drittel der Kinder mit einer tiefen Beinvenenthrombose
ein postthrombotisches Syndrom entwickelt.” Insgesamt
sind Thrombosen wie auch bei Erwachsenen multifakto-
riell bedingt. Arteriosklerotische Gefidflwandverdnde-
rungen, die bei Erwachsenen zu arteriellen Verschliissen
wie Schlaganfillen oder Herzinfarkt fithren, sind im
Kindesalter weitgehend unbekannt. Erworbene Risi-

kofaktoren wie zentrale Zuginge oder manchmal auch
Immobilisation sind hdufig primére Ursache fiir Throm-
bosen, wihrend angeborene Risikofaktoren zusitzlich
das Risiko einer Thrombose erhohen, aber nur selten
der alleinige Ausloser sind.’> Da eine unbehandelte
Thrombose die Morbiditdt und Mortalitat entscheidend
beeinflussen kann, kommt der Therapie ein hoher Stel-
lenwert zu.

Therapieziel ist wie bei Erwachsenen, die Verhin-
derung einer Lungenembolie, die Vermeidung einer
Grolenzunahme des Thrombus sowie die Verhinderung
eines Rezidivs durch eine sofortige therapeutische Anti-
koagulation. Zudem kommt in ausgewéhlten Fillen eine
Rekanalisierung betroffener Venenabschnitte mittels
kathetergestiitzter Thrombolyse, Thrombektomie und
Stenting in Betracht.*

Die Therapie sollte sich an den Empfehlungen der
,ACCP Guidelines“ orientieren.’ Da das Evidenzlevel der
meisten Empfehlungen aber mit ,,2C“ angegeben wird,
muss die individuelle Situation des Patienten miteinbe-
zogen und in der Therapieentscheidung beriicksichtigt
werden. Zudem ist der grofite Teil der Antikoagulantien
im Kindesalter nicht zugelassen, sodass deren Einsatz
stets einen ,,0ff lable use® darstellt und eine Einwilligung
durch die Eltern notwendig ist.

THROMBEKTOMIE

Eine operative Thrombusentfernung wird im Kindesal-
ter, insbesondere in der Neugeborenenperiode, wegen
der meist kleinen GefdfSlumina nur sehr selten ein-
gesetzt, zumal auch jede Gefifleroffnung eine weitere
Schidigung der Initima mit der erneuten Gefahr eines
Gefifiverschlusses bedingt.
Thrombolyse/Fibrinolyse

Die Lysetherapie mit Thrombolytika wird bei
Kindern auch heutzutage selten durchgefithrt. Unter
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strenger Abwdgung von Nutzen und Risiko kann vor
allem bei lebensbedrohlichen Thromboembolien, bei
drohendem Organ- oder Extremititenverlust eine fibri-
nolytische Therapie eingesetzt werden. Teils bieten sich
wie z.B. bei unserem Fall mit ilio-femoraler Thrombose
kathetergesteuerte lokale Interventionen an.® Das Zeit-
fenster fiir eine erfolgreiche Lysetherapie ist allerdings
sehr eng (Stunden bis wenige Tage) und eine kritische
Priifung von Indikation und Kontraindikation ist unab-
dingbar, zumal das Blutungsrisiko (z.B. Neugeborene
ca. 10%) sehr hoch ist” Keines der auf dem Markt ver-
fiigbaren Lyse-Therapeutika ist fiir Kinder zugelassen.
Selbst der Off-Label Use wird von manchen Herstellern
auf die Patientengruppe > 16 Jahre eingeschrinkt.
Daten zur interventionellen Thrombolyse im Kin-
desalter beruhen derzeit auf Fallserien und einzelnen
Fallberichten, sodass die Indikation individuell und
sehr kritisch gestellt werden muss. Komplikationen wie
Dissektionen und Gefafiverletzungen aber auch Rezi-

Literatur

Péd. Radiologie

Kinderchirurgie

Interdisziplinares Pediatric Vascular Board.

divthrombosen konnen das Outcome deutlich negativ
beeinflussen zumal hiufig eine Rekanalisation auch
durch eine Antikoagulation erreicht werden kann.*®?
Zudem fehlen auch Daten in der Langzeitbeobachtung
von vendsen Stents. In der Indikationsstellung, Durch-
fiihrung und Langzeitbetreuung ist hier ein interdiszi-
plindres Team unabdingbar.

Im Dr. von Haunerschen Kinderspital am Campus
Innenstadt erfolgt eine SOP (Standard Operating Proce-
dures) basierte standardisierte Betreuung und Behand-
lung von Kindern mit Thrombosen.

Zusitzlich werden die Patienten im ,Pediatric Vas-
cular Board® bzgl. Indikationen, Komplikationen und
Outcome diskutiert und evaluiert. Dieses Board vereint
die Kompetenz aus Padiatrischer Intensivmedizin und
Hémostaseologie, Padiatrischer Radiologie, Interventi-
oneller Radiologie und Angiologie, sowie den Kollegen
der Abteilung Kinderkardiologie und Intensivmedizin
am Standort Grofthadern.
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Die Behandlung

der Myelomeningocele

Die Myelomeningocele zahlt zu den sogenannten Neuralrohrdefekten. Sie ist cha-

rakterisiert durch die Spaltbildung der Wirbelsdule mit freiliegendem Riickenmark

und Hirnhauten. Die Lokalisation ist dabei meist thorako-lumbal, d.h. im Bereich

der unteren Brust- beziehungsweise Lendenwirbelsdule. Die Erkrankung tritt mit
einer Haufigkeit von etwa 1:2000 bis 1:4000 Geburten auf.

Alexandra Fréba-Pohl

Bereits in der dritten Woche der Embryonalentwick-
lung beginnt sich der Vorldufer des spateren zentralen
Nervensystems zu bilden. Durch weiteres Wachstum
vergrof3ert sich diese Struktur und faltet sich schliefllich
rohrenférmig ein. Die MMC entsteht durch Fehler wih-
rend dieses Prozesses (der Verschluss des sogenannten
Neuralrohrs durch Einfaltung unterbleibt und die Neu-
ralplakode bleibt mit der Haut verbunden) in den ersten
28 Tagen der Embryogenese.

Es gibt verschiedene Formen dieses Krankheits-
bildes, welches im Volksmund auch (eher historisch) als
»offener Riicken® bezeichnet wird. Prinzipiell wird zwi-
schen offenen (Spina bifida aperta) und geschlossenen
Formen (Spina bifida occulta) unterschieden. Bei der
Spina bifida aperta wird abhdngig von dem Ausmaf der
einbezogenen Strukturen u.a. zwischen der Meningoce-
le (eine Aussackung nur der Hirnhaute) sowie der Mye-
lomeningocele (eine Aussackung der Hirnhdute sowie
der Riickenmarksfasern) differenziert. Als geschlos-
sene Formen werden die Erkrankungen bezeichnet, bei
denen eine hautige Deckung des Defektes besteht. Oft-
mals fallt hier eine Fehlbildung nur durch ein sogenann-
tes SteifSbeingriibchen oder eine begleitende Verfarbung
der Haut (im Sinne eines Blutschwammes oder eines
Café-au-Lait-Fleckes) auf.

Bedingt durch diese Fehlbildung haben die Patienten
in unterschiedlichem Ausmaf3 Sensibilititsausfdlle und
motorische Defizite, welche bis zur Querschnittslih-
mung reichen konnen, in den unteren Extremitdten.
Zusitzlich bestehen oftmals Probleme mit der Darm-
und Blasenentleerung, da auch die dafiir benétigten
Nerven durch den Defekt betroffen sein kénnen. Dies
ist abhéngig von der Hohe im Bereich des Riickenmarks,
auf welcher die MMC auftritt.

Eine genaue Ursache als Grund fiir die Ausbildung
einer MMC wurde bislang noch nicht gefunden; am
ehesten ist die Atiologie multifaktoriell bedingt. Eindeu-
tig wissenschaftlich bewiesen wurde bislang die direkte
Korrelation mit einem Folsduremangel, weshalb seit
der Einfithrung der prénatalen Folsdureprophylaxe die
Inzidenz deutlich abgenommen hat.

Die MMC wird in der Mehrzahl der Fille bereits
wihrend der Schwangerschaft diagnostiziert. Im Falle
des Vorliegens von erhohtem miitterlichen Alphafeto-
protein im Blut sowie bei sonographischen Auffillig-
keiten kann eine Amniozentese durchgefithrt werden,
welche mit einer sehr hohen Genauigkeit einen offenen
Neuralrohrdefekt nachweisen kann. Nach Geburt impo-
niert meist im Bereich des unteren Riickens eine sackar-
tige Ausstiilpung. Der Sdugling wird in Bauchlage gela-
gert und der Defekt steril abgedeckt. Eine neurologische
Untersuchung hilft, anhand des Ausfalls bestimmter
Muskeln das Léhmungsniveau festzulegen. Zum Aus-
schluss eines therapierelevanten Hydrocephalus sollte
préioperativ eine Schidelsonographie durchgefithrt wer-
den. Sollte die Blasenentleerung nicht moglich sein,
muss der Patient mittels Einmalkathetern entleert wer-
den.

Der operative Verschluss der Lésion sollte in den
ersten 48 Stunden nach Geburt erfolgen. Der Eingrift
findet zur Vermeidung einer Infektion des Zentralen
Nervensystems unter dem Schutz eines Antibiotikums
statt. Hierbei wird das Riickenmark von der harten
Hirnhaut gelost und ,tubularisiert, d.h. man versucht,
die tiblicherweise rohrenférmige Struktur des Riicken-
marks herzustellen. Es folgt der Verschluss der umge-
benden harten Hirnhaut und der umgebenden Mus-
kelfaszien. Durch eine Schwenklappenplastik erfolgt



Magnetresonanztomographie des Schadels (MMC-Patient): Im Bereich der
hinteren Schadelgrube zeigt sich die Hernierung der Kleinhirntonsillen
durch das Foramen magnum in Richtung Riickenmark als Zeichen einer
Chiari-Malformation (roter Pfeil, blauer Pfeil: Rickenmark).

abschlieend der Hautverschluss, so dass das Riicken-
mark nicht mehr frei liegt. Wichtig ist, dass durch die
operative Korrektur die bereits stattgefundene neuro-
logische Schiadigung nicht behoben werden kann, man
jedoch eine weitere Schidigung des Riickenmarks sowie
Infektion verhindern kann.

Die ersten Tage nach der Geburt liegt der Sidugling
weiterhin in Bauch- und Seitlage, damit die Wunde am
Riicken ungestort abheilen kann. Die antibiotische The-
rapie wird fiir einige Tage fortgesetzt. Nach Abschluss
der Wundheilung kann der Siugling nach Hause ent-
lassen werden.

Fast alle MMC-Patienten haben weitere Fehlbil-
dungen, welche zusitzliche Therapie benétigen. Aus
neurochirurgisch/ kinderchirurgischer Sicht sind dies
in erster Linie die sogenannte Chiari-II-Malformati-
on; d.h. im Bereich des Ubergangs vom Gehirn zum
Riickenmark zeigt sich eine Verlagerung des Kleinhirns
in Richtung Riickenmark. Dies kann bei manchen Pati-
enten zu einer Komprimierung des Riickenmarks mit
entsprechender neurologischer Symptomatik fiithren,
so dass sich diese Patienten im Verlauf einer operativen
Entlastung unterziehen miissen. Bei etwa 80% der
MMC-Patienten bestehen Stérungen der Hirnwasserzir-
kulation, so dass diese Patienten als Therapie des resul-
tierenden Hydrocephalus (,Wasserkopf®) eine weitere
chirurgische Versorgung mittels einer Ableitung des
Hirnwassers in den Bauchraum benétigen (Ventrikulo-
peritonealer Shunt).

IM FOKUS

MMC im Lendenwirbelbereich.

MRT Schédel eines MMC-Patienten: aus-
gepragter Hydrocephalus (rote Pfeile:
erweiterte Seitenventrikel als Zeichen des
Liquoraufstaus).

Auch Erkrankungen des orthopddischen Formen-
kreises wie Hiftluxationen oder Klumpfiifle treten
héufig bei Patienten mit einer MMC auf, weshalb diese
Patienten bereits ab dem Sduglingsalter auch orthopi-
disch mitbetreut werden sollten.

Auch fortschreitende Kyphosen oder Skoliosen (Wir-
belsdulenverkriitmmungen nach hinten, beziehungswei-
se zur Seite) bendtigen oftmals eine orthopadische
Behandlung.

Die Prognose der Patienten mit MMC ist generell
gut, jedoch abhingig von den begleitenden Komorbi-
ditéten.

Auch nach erfolgreichem Verschluss der Cele kann
es vor allem im Wachstumsalter zu einer Verschlech-
terung der begleitenden Krankheitsbilder kommen,
weshalb die Patienten lebenslang zu regelméfligen Kon-
trollen angebunden sein miissen.

Teile des bendtigten interdisziplindren Behand-
lungsteams sind Kinder- und Neurochirurgen, Neuro-
padiater, Orthopaden und Kinderurologen. Mitarbeiter
der einzelnen Disziplinen treffen sich am Klinikum
der LMU Miinchen in regelmafligen Abstinden (unser
sogenanntes Dysraphie-Board), um die Befunde der
betroffenen Patienten besprechen und gemeinsam wei-
tere Diagnostik oder Therapie-Schritte festzulegen.
Ein weiterer positiver Aspekt dieser engen interdis-
ziplindren Zusammenarbeit ist die Erleichterung der
Transition; d.h. der Ubergang von der Kinder- in die
»Erwachsenen“-Medizin. ]
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Kutane Hamangiome. Scharf begrenzte, sattrote, rundliche Erhabenheit Gber dem Hautniveau.

Blutschwammchen,
Erdbeerfleck oder doch

Hamangiom?

llona Baumann, Angelika Pilger, Birgit Kammer, Alexandra Fréba-Pohl

FALLBERICHT 1

Vorstellung eines ehemaligen Frithgeborenen von 31+5
SSW mit Z.n. Atemnotsyndrom zur Sonographie des
Abdomens. Aufgrund einer Makroglossie, Nasenmu-
schelhyperplasie und Hemihypertrophie rechts besteht
der klinische Verdacht auf ein Beckwith-Wiedemann-
Syndrom. Damit einhergehend ist ein erhdhtes Tumor-
risiko auch fiir embryonale Tumore, weshalb Patienten
mit Beckwith-Wiedemann-Syndrom engmaschige
sonographische Kontrollen erhalten. Auferlich ist ein
kleines abdominelles kutanes Himangiom vorhanden.
Im Alter von vier Lebensmonaten fallen im Rahmen
der Routineuntersuchung mittels Sonographie durch
den Kinderarzt multiple Raumforderungen in der Leber

auf. Daher erfolgte die Uberweisung des Siuglings an
die Kinderradiologie.

In der Sonographie des Abdomens stellen sich, bei
sonst unauffilligem Befund, multiple echoarme Lési-
onen in der Leber dar. Diese rundlichen Lésionen sind
unterschiedlicher Grofle und eher scharf begrenzt. Bei
einzelnen Lisionen ldsst sich ein zentrales arterielles
Gefdf} darstellen.

Weiterhin fallt eine im Vergleich zur Pfortader kali-
berstarke A. hepatica auf. Die Lebervenen sind nicht
abnorm weit. Aufgrund der Bildmorphologie besteht
somit insgesamt der Verdacht auf multiple Leberha-
mangiome.

Da Leberhdmangiome als Gefafftumoren stark per-
fundiert sind, kann dies in seltenen Fillen zu einer
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Subcostalschnitt. Leberhdmangiome (Pfeil). Im Leberparen-
chym multiple echoarme, homogene, eher scharf begrenzte
rundliche Raumforderungen.

himodynamischen Relevanz fiihren; d.h., das Blutvo-
lumen, welches sich im Hamangiom befindet, kann
zur Herzbelastung fithren. Zum Ausschluss der Herz-
belastung wird in der Regel eine Echokardiographie
durchgefiihrt.

Da ohnehin eine kaliberstarke A. hepatica dar-
gestellt werden konnte, wurde bei diesem Patienten
eine echokardiographische Untersuchung durchgefiihrt,
welche unauffallig war.

Wichtig zu wissen ist, dass in der Lebersonographie
multiple Himangiome manchmal gar nicht detektiert
werden, da sie mit dem Lebergewebe isoechogen sein
konnen. Zudem konnen sie in der Farbduplexsono-
graphie unterschiedliche Perfusionsmuster aufweisen.
Manche Hamangiome sind im Farbdoppler augen-

Subcostalschnitt.
Darstellung der kaliberstarken A. hepatica im
Vergleich zur Pfortader (s. Pfeil).

Subcostalschnitt. Farbdopplersono-
graphisch stellen sich bei einigen der
Leberhdmangiome (Pfeil) ein zentra-
les arterielles Gefal3 dar.

scheinlich nicht sonderlich perfundiert. Bei anderen
hingegen ist ein arterielles peripheres oder zentrales
Gefifl erkennbar. Erst nach Gabe von Kontrastmittel
wird das wahre Ausmaf} der Perfusion offensichtlich.
Als Differentialdiagnosen bei Leberherden in diesem
Lebensalter kommen Lebermetastasen (am haufigsten
bei Neuroblastom) oder ein multilokuldres Hepato-
blastom in Betracht.

Dieses wire mit einer Erhchung des AFP Wertes
vergesellschaftet und sollte daher kontrolliert werden.
Zu beachten ist der hohere Grenzwert fiir AFP bei
Neugeborenen. Bei diesem Patienten zeigte sich ein
regelrechter Abfall des AFP Wertes bei den Kontrollen,
so dass kein Hinweis fiir eine maligne Erkrankung
bestand.
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Sagittalschnitt Oberbauch: Scharf begrenzte, irregulér
berandete, echoarme Lasion in der Leber. (Pfeil) Durchmes-
serca. 1,2x 1,4cm.

FALLBERICHT 2

Ein ehemaliges Frithgeborenes mit 29+3 Schwanger-
schaftswochen bei Zustand nach Neugeborenensepsis
und respiratorischer Anpassungsstorung zeigt nun im
Alter von ca. drei Monaten zunehmend gréflenprogre-
diente Himangiome im Gluteal-Bereich und am Kopf.
Eine Schidelsonographie wurde bereits im Rahmen der
Frithgeburtlichkeit durchgefithrt und stellte sich unauf-
tallig dar.

Als typisches Merkmal gilt das einige Tage oder
Wochen nach Geburt einsetzende Wachstum. Zu Beginn
erscheint die Haut oft blande bzw. es lasst sich oft eine
Vorlduferldsion des Himangioms erkennen. In der Regel
zeigen sich grob drei Phasen im Verlauf, welche sich
iiber eine lingeren Zeitraum (einige Monate) erstrecken
kénnen. Zunichst eine Wachstumsphase, gefolgt von
einer Stillstandsphase und abschlieflend einer Riick-
bildungsphase. Bei raschem Wachstum der kutanen
Hidmangiome des ehemaligen Frithgeborenen wurde
daher ein Ultraschall des Abdomens durchgefiihrt.

In dieser Untersuchung zeigte sich innerhalb der
Leber ein irregulir geformtes, echoarmes Areal mit
etwas vermehrter Vaskularisation. Die Lésion ist scharf
begrenzt und etwas inhomogen.

Aufgrund der Bildmorphologie und der Klinik der
kutanen Hamangiome ist auch hier die wahrschein-
lichste Diagnose ein intrahepatisches Himangiom.

Zunichst werden in Riicksprache mit den Kin-
derchirurgischen Kollegen weitere Kontrollen der
Hédmangiome (kutan und intrahepatisch) klinisch und
sonographisch vereinbart. Eine Therapie wird vorerst

Sagittalschnitt Oberbauch:
Leberhdmangiom stark perfundiert (Pfeil).

nicht begonnen. Die Kontrollen nach einem und drei
Monaten zeigen einen in der Tendenz riicklaufigen
Befund sowohl der Haut, wie auch der Leber. In der
Sonographie wird das Leberhimangiom kleiner und
ist zunehmend unschirfer abzugrenzen, da sich die
Echogenitit dndert. Daher kann von einer Therapie mit
Propanolol abgesehen werden.

FAZIT

Infantile Himangiome kommen héufiger bei Friih-
geborenen als bei reifen Neugeborenen vor. Nach der
ISSVA-Klassifikation (International society for the study
of vascular anomalies) zdhlen sie zu den benignen
Gefdfitumoren und kénnen in unterschiedlicher Grofie
und Anzahl auftreten. Zu den hiufigsten Lokalisati-
onen gehoren Himangiome in der Leber und Milz. Die
intrahepatischen Hdmangiome sind entweder vom uni-
fokalen oder multifokalen Typ und konnen in seltenen
Fillen einen komplizierten Verlauf zeigen mit Leberin-
suffizienz und Volumenbelastung des Herzens.

Eine Therapie mit Propanolol ist oft nicht notwen-
dig, sollte jedoch in Abhingigkeit von Lokalisation,
Wachstumsverhalten oder Komplikationen erwogen
werden. Die meisten infantilen Hiamangiome bilden
sich im Verlauf zuriick; so benétigen 90% der Patienten
keine spezielle Therapie. Klinische und sonographische
Kontrollen sind also meist ausreichend.

Um Aussagen iiber die Leberhdmangiome und ihre
Vaskularisation treffen zu kénnen, eignet sich die Sono-
graphie, ergdnzend mit der farbkodierten Duplexsono-
graphie und / oder CEUS.



Kriterien fiir

Sonographische und klinische
Leberhdmangiom/e, um diese/s von anderen Raumfor-
derungen oder dem adulten Himangiomen abzugren-
zen sind:

1. Isoechoische oder echoarme Darstellung der
Raumforderung(en) in der Leber;
bei multifokalem Befund ohne Verkalkung.

2. Beim Himangiom vom unifokalen Typ kann eine
zentrale Verkalkung vorhanden sein bzw. entwickelt
sich diese im Rahmen des Schrumpfungsprozesses.

3. Auftreten der Liisionen gemeinsam mit kutanen
Himangiomen und Riickbildung im weiteren Verlauf.

4. Kaliberstarke A. hepatica, ,truncated cone sign“ und
erweitere Lebervenen.

Die Himangiome im Kindesalter weisen Unterschiede

in ihrer Angioarchitektur auf und erscheinen manch-

mal auch bei kaliberstarker A. hepatica ohne Gabe von

Kontrastmittel wie oben erldutert in der Farbdopplerso-
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Kaum noch abgrenzbares, echoarmes Areal. Riick-
ldufiger Befund des Leberhamangioms (Pfeil).

nographie nicht offensichtlich stark perfundiert.

Das Hamangiom im Kindesalter ist eine andere
Entitdt als das Himangiom beim Erwachsenen, bei dem
es in der Sonographie echoreich ist. Rétselhafterweise
zeigt es allerdings in jedem Lebensalter nach Gabe des
jeweilig zu verwendenden Kontrastmittels ein typisches
Kontrastmittelaufnahmeverhalten in der Sonographie,
der CT und in der MRT. Bei kleinen Lisionen sind eine
fritharterielle Kontrastierung und eine Kontrastanglei-
chung in der Spatphase zu beobachten. Ab einer Grofle
von ca. 2 cm ldsst sich das sogenannte Irisblenden-
phanomen mit Zulaufen der Lédsion von peripher nach
zentral nachweisen.

In manchen Fillen ist eine zusitzliche Bildgebung
notwendig um einen vaskuldren Tumor der Leber bes-
ser klassifizieren zu kénnen bzw. von Malformationen
unterscheiden zu konnen (ISSVA-Klassifikation).

1)  Ultraschalldiagnostik in Pidiatrie und Kinderchirurgie: Lehrbuch und Atlas (Deeg, K.-H., Peters, H., Schumacher, R., Weitzel; 2014)

2) Infantile Himangiome (J. Réfler, Monatsschrift Kinderheilkunde; 2017)

3) Infantile Himangiome im Sduglings- und Kleinkindesalter (AWMF Leitlinie; 2015)

4) Pidiatrische Ultraschalldiagnostik (Nach den Richtlinien der DEGUM; Rupprecht et al.; 2018)

5) ISSVA classification (Roshni Dasgupta, Steven J.Fishman, Seminars in Pediatric Surgery; 2014)

6) Vaskulire Anomalien im Siuglings- und Kleinkindesalter - was der Pidiater wissen muss (Martin Theiler, Lisa Weibel, PEDIATRICA; 2015)

7) Hepatoblastom (AWMEF-Leitlinie; 2016)
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Duodenitis als Erstsymptom einer Purpura
Schonlein-Henoch - Bedeutung der Sonographie?

Katharina Singer, Sebastian Otte, llona Baumann, Marco Paolini, Birgit Kammer

Einleitung

Die Purpura Schonlein-Henoch (PSH) ist die hiufigste

Vaskulitis des Kindesalters. Die Inzidenz bei Kindern

wird auf 3 bis 26,7/100.000 geschdtzt.! Meistens sind

Kinder im Alter von 3 bis 12 Jahren betroffen.> Die

Erkrankung tritt hdufig nach Infektionen, insbesondere

der oberen Atemwege, auf. Die Diagnose wird nach den

EULAR/PRINTO/PRES-Kriterien bei dem Vorliegen

einer Purpura und mindestens eines der folgenden Sym-

ptome gestellt:®

e Bauchschmerzen,

o Histopathologie mit typischer leukozytoklastischer
Vaskulitis mit iiberwiegend IgA-Ablagerung oder
proliferativer Glomerulonephritis mit iiberwiegend
IgA-Ablagerung,

o Arthritis oder Arthralgien,

o Renale Mitbeteiligung (Hdmaturie / Proteinurie).

Die Kriterien zeigen eine Sensitivitdt von 100% und eine

Spezifitit von 87%. Abdominelle Symptome kénnen

den typischen Hauterscheinungen vorausgehen, so dass

die Diagnosestellung erschwert wird. Hier stellen wir
den Fall einer klassischen PSH mit abdomineller Betei-

1-2

ligung sowie den Fall einer Duodenitis als Erstsymptom
einer PSH vor, bei der die Sonographie entscheidende
Hinweise geben kann.

Fall 1

Ein 4 1/2 Jahre altes Midchen wurde mit seit einer
Woche bestehenden Gelenkbeschwerden und Bauch-
schmerzen sowie nun blutig tingiertem Erbrechen vor-
gestellt.

Zudem bestand seit 5 Tagen eine palpable Purpura
mit Petechien und Sugillationen am Gesdfl sowie an
den Streckseiten der unteren Extremitdt. Laborche-
misch war das C-reaktive Protein (CRP) gering erhoht,
im Urin-Stix waren Erythrozyten und Protein einfach
positiv.

In der Sonographie zeigten sich etwas freie Flissig-
keit im Unterbauch sowie verdickte Darmwinde des
terminalen Ileums mit erhaltener Darmwanddifferen-
zierung (Abb. 1,2). Eine Invagination wurde nicht nach-
gewiesen. Es wurde die Diagnose einer PSH gestellt und
eine Glukokortikoidtherapie durchgefithrt, unter der
sich die Symptome schrittweise besserten.

Sonographische Darstellung des terminalen lleums. Transversalschnitte. Wandverdickung von ca.

0,3 cm und erhaltene Darmwanddifferenzierung (Pfeile).



Fall 2

Ein 11 Jahre alter Junge stellte sich in deutlich redu-
ziertem Allgemeinzustand mit seit 2-3 Tagen diffusen
Bauchschmerzen und hdmatinhaltigem Erbrechen vor.
Neben der abdominellen Symptomatik ergab die kli-
nische Untersuchung keine weiteren Auffalligkeiten.
Laborchemisch zeigte sich lediglich ein minimal
erhéhtes CRP, der initiale Sammelurin war bis auf
eine erhohte Calciumausscheidung unauftillig. Sono-
graphisch bestanden bei Nachweis einer Lymphadeno-
pathie, freier Fliissigkeit und Fettgewebsimbibierung
zunichst unspezifische Hinweise auf einen reaktiven
Prozess (Abb. 3,4). Am 6. Krankheitstag erfolgte eine
Osophagogastroduodenoskopie und Koloskopie. Hier
zeigten sich im Duodenum aphthdse Lésionen und ein
Erythem - vereinbar mit einer Duodenitis (Abb. 5)
- sowie eine milde Gastritis. Das Rektum und Sigma
waren unauffillig, weitere Kolonabschnitte waren bei
starker Verschmutzung nicht beurteilbar. Da dieser
Befund fiir das Vorliegen einer chronisch-entziind-
lichen Darmerkrankung (CED), bei Beteiligung des
oberen Gastrointestinaltraktes insbesondere fiir einen
Morbus Crohn, verdéchtig war, wurde eine weiterfiih-
rende Diagnostik initiiert. Eine exklusive Erndhrungs-
therapie wurde zu diesem Zeitpunkt von dem Patienten
nur méflig toleriert, die Bauchschmerzen bestanden
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unverdndert, und eine parenterale Erndhrung sowie
bedarfsgerechte Analgesie waren notwendig.

Am 9. Krankheitstag kam es zu einer deutlichen
Zunahme der Bauchschmerzen, die vor allem kolikar-
tig auftraten. In der Sonographie zeigten sich nun eine
ausgeprigte Wandverdickung des Duodenums, eine
méfige Wandverdickung des terminalen Ileums und
eine ileo-ileale Invagination, die sich am Folgetag spon-
tan loste (Abb. 6-8). Weiterhin bestand eine Echogeni-
tatsanhebung des Nierenparenchyms. Die Erndhrungs-
therapie wurde zu diesem Zeitpunkt besser toleriert, die
Bauchschmerzen waren unter erweiterter analgetischer
Therapie geringer.

Am 11. Krankheitstag entwickelte der Patient leicht
erhabene, nicht wegdriickbare Petechien (initial am
Gesifl, dann an beiden Knie- und Sprunggelenken
sowie an beiden Fufiriicken) und es wurde die klinische
Diagnose einer PSH gestellt (Abb. 9). Die Biopsien
der Duodenalschleimhaut wiesen fokale intramukdse
Hamorrhagien auf.

Es erfolgte eine intravendse Glukokortikoidthera-
pie, unter der es zu einer schrittweisen Besserung der
Symptome sowie sonographisch zu einer riicklaufigen
Darmwandverdickung und Nierenechogenitit kam.
Eine Hiamaturie und Proteinurie konnten erst nach
Auftreten der Purpura nachgewiesen werden.

3-4

Sonographische Darstellung des Unterbauchs.
Nachweis von multiplen vergroBerten mesen-
terialen Lymphknoten (Bild 3, Pfeile) und freier
peritonealer Flissigkeit (Bild 4, Pfeil).

5 links
Endoskopisches Bild der Duodenalschleimhaut.
Erythem und aphthése Lasionen.

6 rechts

Sonographische Darstellung des Duodenums.
Transversalschnitt. Ausgepragte, leicht asymme-
trische Darmwandverdickung und Verlust der
Darmwanddifferenzierung (Pfeil).

7-8

Sonographischer Nachweis einer ileo-ilealen
Invagination mit erhaltener Perfusion. Longi-
tudinalschnitt (Bild 7) und Transversalschnitt
(Bild 8).
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Purpura an beiden Kniegelenken. ] r T,

Diskussion

Die PSH ist eine Immunglobulin A-Vaskulitis, die tiber-
wiegend die kleinen Gefifle betrifft. Eine abdominelle
Beteiligung tritt bei ca. 2/3 der Patienten mit PSH auf
und kann in 14 bis 36% der Fille einer Purpura voraus-
gehen* Die mesenteriale Vaskulitis verursacht eine
Darmischdamie, die zu einem Darmwandodem sowie
zu submukésen und intramuralen Blutungen fiihrt.
Klinisch bestehen Bauchschmerzen mit Ubelkeit und
Erbrechen. Abdominelle Komplikationen beinhalten
Invaginationen (meist ileo-ileal), Darmperforationen
sowie abdominelle Blutungen. Zusitzlich kann es zu
einer Gelenkbeteiligung im Sinne einer Arthritis sowie
einer renalen Beteiligung mit Hidmaturie, Proteinurie,
eingeschriankter Nierenfunktion und Entwicklung einer
arteriellen Hypertonie kommen.

Treten abdominelle Beschwerden in Kombination
mit einer Purpura auf, kann, wie in Fall 1, rasch die Dia-
gnose einer PSH nach den klinischen Kriterien gestellt
werden.’ Bei Patienten, die primdr nur abdominelle
Symptome zeigen, ist die Diagnosestellung erschwert
und erst nach Auftreten der Petechien beweisbar. Hier
kann die Sonographie ein wichtiges diagnostisches
Hilfsmittel sein, um das Feld der Differentialdiagnosen
zu minimieren. Infolge der intramuralen Blutungen und
der Odembildung finden sich sonographisch ein Verlust
der Darmwanddifferenzierung und eine Darmwandver-
dickung, die asymmetrisch sein kann.> Weiterhin kon-
nen Darmdilatationen, Hypoperistaltik, Invaginationen
und freie peritoneale Fliissigkeit dargestellt werden.’

Eine Darmwandverdickung sowie der Verlust der
Darmwanddifferenzierung konnen jedoch auch bei einer

Referenzen

CED vorkommen.’ Eine primir abdominelle Mani-
festation einer PSH von einer CED zu unterscheiden,
kann, wie in Fall 2, daher schwierig sein und bedarf in
der Regel einer umfangreicheren Diagnostik. Folgende
Befunde konnen zur Differenzierung in Betracht gezo-
gen werden: Die PSH zeigt hiufiger eine Beteiligung des
Magens und des Duodenums.>” Dies macht zumindest
das Vorliegen einer Colitis ulcerosa unwahrscheinlich,
da sich diese typischerweise im Kolon manifestiert. Der
Morbus Crohn hingegen befillt vorwiegend das termi-
nale Ileum/den ileozokalen Ubergang und das Kolon; in
ca. 15% der Fille findet sich eine Beteiligung des oberen
Gastrointestinaltraktes.® Des Weiteren ist in der Sono-
graphie die Darmwandverdickung bei Patienten mit
PSH weitaus ausgeprégter als die Hyperamie, wahrend
bei einer aktiven CED eine starke Hypervaskularisation
in der Farbdopplersonographie besteht.’ Zudem ist die
Invagination im Diinndarmbereich mit 3,5% die hiu-
figste Komplikation einer PSH.* Bei Patienten mit Mor-
bus Crohn sind dagegen Invaginationen im ileozokalen
Bereich zu finden.

Zusammenfassend sollte bei sonographischem Hin-
weis auf eine Diinndarmentziindung, insbesondere bei
einem nicht fiir eine CED typischen Verteilungsmuster,
an eine PSH gedacht werden. Bei Verdacht auf eine pri-
mir abdominelle Manifestation einer PSH sollte eine
Endoskopie mit Biopsieentnahmen zum Ausschluss
anderer Genesen erwogen und bis zum Erhalt der
Befunde die Haut zweimal tdglich auf eine Purpura
untersucht werden.” Die Therapie der Wahl bei einer
PSH mit abdomineller Symptomatik stellt die Gluko-
kortikoidanwendung dar.*
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Hamophilie B

Das Plus im Blutungsschutz?
Gelenkanreicherung von rFIXFc
im Modell

Die zur Verlangerung des Blutungsschutzes entwickelten,
halbwertszeitverlangerten rekombinanten Faktor-IX-Praparate (EHL-
rFIX) weisen deutliche Unterschiede in der Gewebeverteilung auf.' Lesen
Sie hier, welche langfristigen Effekte dies auf die Gelenkgesundheit von
Hamophilie-B-Patienten haben konnte.

Das ,Extra” im Gelenkschutz durch extravasalen FIX?

Wéhrend nach einer intravendsen Injektion der Faktor VIII (FVIII) zu 100 % im Plasma aktiv ist,
verteilt sich FIX nach der Injektion nicht nur im Plasma, sondern auch in erheblichem Ausmal3
im extravasalen Raum."** In der Literatur findet sich mehrfach die Annahme, dass diese ex-
traplasmatischen FIX-Reservoire mdglicherweise eine wichtige Funktion in der Hdmostase
ausiiben.*** Man nimmt an, dass die extravasale Verteilung von FIX durch die Bindung an
Kollagen IV im Gewebe einen effektiveren Blutungsschutz ausiibt. Dies kénnte insbesondere
im Bereich der Gelenke, wo es bei Himophilie-Patienten hdufig zu Blutungen und daraus
resultierenden Arthropathien kommt, von therapeutischer Relevanz sein.

Plasmaspiegel bei EHL-rFIX-Préparaten nicht vergleichbar'

Wegen der speziellen Pharmakokinetik von FIX, d.h. der schnellen Aufnahme des Faktors in
den extravasalen Raum, kann der Plasmaspiegel nicht das alleinige Bewertungskriterium fur
die Wirksamkeit des Faktors sein. Studiendaten zeigen, dass die zur Verlangerung des Blu-
tungsschutzes entwickelten halbwertszeitverlangerten rekombinanten FIX-Prdparate (exten-
ded half life, EHL-rFIX) sich unterschiedlich stark im Gewebe anreichern.! Daher kdnnen keine
Riickschliisse von deren Plasmaspiegeln auf die jeweilige Wirksamkeit gezogen werden.'



rFIXFc reichert sich im Modell vermehrt um die Gelenke an

Im Mausmodell wurde mit Hilfe der SPECT-Bildgebung (single photon emission computed
tomography) die Gewebeverteilung von rFIX sowie von den EHL-Faktorpraparaten rFIXFc
(AIproIix®)5 und PEGyliertem rFIX (GP-rFIX) in vivo untersucht. Basierend auf den Ergebissen
zeigte rFIXFc eine signifikant starkere Anreicherung um die Gelenke - im Vergleich zum PE-
Gylierten rFIX - die (iber einen langen Zeitraum aufrecht erhalten blieb.' Eine dhnliche Gewe-
beverteilung von rFIX und rFIXFc wurde per PET-Bildgebung (positron emission tomography)
auch in Primaten bestatigt.® Diese Ergebnisse lassen vermuten, dass die halbwertszeitverldn-
gernde Fc-Technologie die natiirliche Biodistribution von FIX nicht beeintrichtigt.’

Das Ausmal} der Gewebeverteilung von EHL-rFIX scheint also von der halbwertszeitverlan-
gernden Technologie abhingig zu sein:' PEGylierter rFIX verbleibt den Daten zufolge vor-
nehmlich im Plasma und reichert sich kaum um die Gelenke an. Die Anreicherung von rFIXFc
um die Gelenke und im Muskelgewebe ist, so die Autoren der Maus-Studie, moglicherweise
auf einen durch das fusionierte Fc-Fragment vermittelten Mechanismus zuriickzufiihren!

Guter Gelekschutz mit rFIXFc durch aktuelle Studiendaten belegt’

Dass rFIXFc (Alprolix®) im prophylaktischen Einsatz langfristig guten Gelenkschutz bieten
kann, wurde durch eine aktuelle Auswertung der B-YOND Studiendaten eindrucksvoll belegt.
An der Verlangerungsstudie konnten alle Patienten mit schwerer Himophilie B teilnehmen,
die die Zulassungsstudie B-LONG abgeschlossen hatten. Insgesamt gab es 37 Studienteilneh-
mer, die bei Eintritt in die B-LONG Studie ein oder mehrere Zielgelenke aufwiesen, minde-
stens 12 Monate unter einem prophylaktischen Therapieregime mit Alprolix® nachverfolgt
werden konnten und in dieser Zeit keine Gelenk-Operation hatten. Bei diesen Studienteilneh-
mern konnte eine Riickbildung aller Zielgelenke (100 %) beobachtet werden. Dabei war die
annualisierte Blutungsrate (ABR) bei allen Studienteilnehmern, die zu Studienbeginn Zielge-
lenke aufwiesen, unter rFIXFc-Prophylaxe niedriger als unter ihrem Therapieregime vor Ein-
tritt in die B-LONG Studie, und zwar sowohl in Bezug auf Blutungen in den Zielgelenken als
auch auf die Gesamtblutungsrate.”

Klinische Erfahrungen zeigen bereits den langfristig positiven Effekt von rFIXFc (Alprolix®) auf
die Gelenkgesundheit.” Méglicherweise spielt dabei auch die Anreicherung von rFIXFc um die
Gelenke eine wichtige Rolle.
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Historische Berichte

Der Kampf gegen die Rachitis

Wir berichten gelegentlich tiber neue Erkrankungen, Diagnostische Moglichkeiten ober andere

Dinge, welche mit dem Haunerschen Kinderspital zusammenhdngen. Heute wird iiber den Kampf

und die Prophylaxe der Rachitis berichtet.

Otfrid Butenandt

Der Name ,Rachitis“ stammt aus dem Griechischen.
Rhachis heifit ,der Riicken, das Riickgrat®. Die Erkran-
kung wurde schon im Altertum beschrieben, der Name
Rachitis taucht im 17. Jahrhundert auf. Die Endung
»-itis“ deutet darauf hin, dass man irgendwann diese
Erkrankung als eine Entziindung ansah. Denn mit
dieser Endung wurde eine entziindliche Erkrankung
eines Organs bezeichnet (z.B. Tonsillitis = Entziindung
der Tonsillen; Bronchitis = Entziindung der Bronchien).
Natiirlich betrifft die Rachitis nicht nur das Riick-
grat, sondern vor allem den wachsenden Knochen mit
gestorter Mineralisation, dazu kommt eine Dysregula-
tion der Wachstumsfugen und fiithrt zu einer Knochen-
weichheit und zu Wachstumsstérungen. Folgen sind
verbogene Gliedmafien, Auftreibungen im Bereich der
Wachstumsfugen und zurtickbleibendes Wachstum. Da
diese Erkrankung eher hiufig in kalten und schlecht
durchliifteten Stddten mit viel Bevolkerung auftrat,
konnte man natiirlich an Epidemien wie bei einer Ent-
ziindung denken.

Sie betraf z.B. in den englischen Stidten nicht nur
Kinder aus drmeren Familien sondern auch Kinder aus
wohlhabenden Familien. Das fithrte zum Namen , Eng-
lische Krankheit“. Im 19. Jahrhundert wurde der Zusam-
menhang mit dem Mangel an UV-Strahlung erkannt.
Das erklérte das vielfache Auf-treten in nérdlichen Léan-
dern gegeniiber den stidlichen Landern in Europa. Die
Menschen blieben in den kéilteren Gegenden vor allem
im Winter eben im Haus. Und auch im Sommer war die
UV-Einstrahlung in den Stidten vor allem auf Grund
des Smogs (Abgase aus Heizung und Industrie, spater
auch als Folge des Verkehrs) schon lange schlechter als
auf dem Land.

Neben der durch Umwelteinfliisse begiinstigten
erworbenen Rachitis kann eine Rachitis durch endogene
Stérungen im Calcium-Phosphat-Stoftwechsel sichtbar
werden. Bei jeder Art der verschiedenen Rachitisformen

ist die alkalische Phosphatase im Serum erhoht, Cal-
cium und Phosphor im Serum weichen von der Norm
ab. Die Urinausscheidung von Phosphor oder Calcium
ist verandert (In diesem Artikel wird keine weitere
Unterteilung der verschiedenen Formen der erblichen
Erkrankung vorgenommen).

Zuriick zur erworbenen Rachitis: Prof. v. Pfaundler,
Direktor der von Haunerschen Kinderklinik von 1906
bis 1939 und Herausgeber des 6-biandigen Handbuches
fir Kinderheilkunde (zusammen mit Schlossmann)
machte sich vielfaltige Gedanken zu diesem Leiden.

Zur wirksamen Einddmmung der Rachitis befiir-
wortete von Pfaundler in erster Linie das rechtzeitige
Erfassen der Erkrankung und betonte vielmehr eine
Beseitigung der Domestikationsschdden, also eine Pro-
phylaxe in Bezug auf Siedlung, Wohnbau, Freiluft,
ortliche Erholungsfiirsorge, Stillen, Didt und Pflege.
Er sah also eine Schuld an der Umgebung und meinte
damit sicher dunkle Stiadte, Umweltverschmutzung und
Mangel an Licht.

Auch werdende Miitter hatten demnach unter die-
ser Umwelt zu leiden, sodass bereits die Ungeborenen
mit zu leiden hatten und mit Zeichen der beginnenden
Rachitis oder wenigstens der Neigung dazu geboren
wurden. Solange die Miitter unter der Umwelt oder auch
ihrer Kost weiter an fehlenden Substanzen litten, konnte
das Kind trotz Stillen nicht gesund heranwachsen. Zu
dieser Zeit vermutete man bereits einen Faktor in der
Nahrung, der unbedingt notwendig war, um die Rachi-
tis zu verhindern.

Bereits im frithen 19. Jahrhundert wurde die heil-
same Wirkung von Lebertran, einem 6ligen Extrakt aus
Fischlebern, bei Rachitis entdeckt und bis etwa Mitte
des 20. Jahrhunderts auch angewendet. ,Jeden Tag ein
Loffel Lebertran® war das Mittel der Wahl in Europa.
Wer sich daran erinnert, wird den oligen und pene-
tranten Geschmack nicht vergessen.



Schliefllich entdeckte man den hohen Gehalt an Pro-

Vitamin-D3 als wirksames Prinzip. Durch die Arbeiten
des Chemikers A. Windaus (Goéttingen, Nobelpreis
1928) wurde die Substanz als Vitamin bekannt und in
der Folge auch bei manifester Rachitis eingesetzt. So
berichteten Arzte, die an der Charite in Berlin arbei-
teten, 1937 iiber Heilung der Rachitis. Sie untersuchten
auch das Verhalten von Calcium und Phosphor im
Serum an 4 rachitisfreien Sduglingen, ohne dabei auf
eine eventuelle Prophylaxe gegen das Auftreten der
Erkrankung zu fahnden. Sie betonen aber, dass es sich
um vollkommen idiotische, also wertlose Kinder (!)
gehandelt hatte.

Auch im Dr. von Haunerschen Kinderspital wurde
der Rachitis besondere Aufmerksamkeit gewidmet.
1938-1939 untersuchte H. Hilbert unter der Leitung
von v. Pfaundler die Hiufigkeit des Auftretens von
rachitischen Zeichen bei Séuglingen und verglich sie
mit der Haufigkeit der Erkrankung nach dem 1945
beendeten Krieg. Er fand zum Beispiel einen Anstieg
von 11,8 auf 27,8 % bei Frithgeborenen und ein um
etwa 1 Monat fritheres Auftreten und schloss daraus,
dass es einen Anstieg auf Grund der dufleren Umstan-
de gegeben hatte. Ahnliche Befunde erhob er bei reif
geborenen Neugeborenen. Eine Anderung endogener
Ursachen oder der Jahreszeiten in diesen Nachkriegs-
Jahren schloss er aus.

In der Folgezeit kiimmerte sich Hilber intensiv um
die Prophylaxe der Rachitis. Neugeborene erhielten
einen hohen Stof8 an Vitamin D3. Diese Stofiprophylaxe
fihrte darauthin in Bayern fast zur vélligen Ausrottung
der Erkrankung. 1963 berichtete R. E. Cooke aus den
USA (Harriet Lane Home am Johns Hopkins Hospital
in Baltimore) von Nebenwirkungen im Calcium-Phos-
phor-Haushalt bei einigen derart betreuten Kindern, die
auch in Deutschland gesehen wurden. Das fiithrte dazu,
dass die Stoflprophylaxe schliefSlich auch in Deutsch-

land zu Gunsten einer tdglichen, mit niedrigen Mengen
an Vitamin D3 durchgefithrten Prophylaxe abgelost
wurde.

Hermann Hilber

Hilber trat 1938 als Assistent von v. Pfaundler in das
Dr. von Haunersche Kinderspital ein, wurde aber 1939
zum Militdrdienst als Truppenarzt eingezogen Nach der
Entlassung und dem Uberstehen einer schweren Infek-
tionskrankheit kehrte Hilber an das Haunersche Kin-
derspital zu Prof. Wiskott zuriick; 1943 habniltierte er
sich fiir das Fach Kinderheilkunde. Er beschiftigte sich
vor allem mit therapeutischen und prophylaktischen
Problemen in der Péddiatrie. Er erkannte auch, dass es
sich bei der plasmazellulidren interstitiellen Pneumonie
um eine Infektionskrankheit handelte. Er beschiftigte
sich mit der Wirkung von ACTH bei kutenen Allergien
im Kindesalter und iibertrug seine Erkenntnisse in die
Behandlung mit Glucocorticoiden. Die Rachitis-Stof3-
prophylaxe wurde von ihm angeregt und organisiert.
Nach einem Studienaufenthalt in den USA widmete er
sich der Kardiologie und fiihrte die erste Herzkathete-
risierung an der Klinik durch. Dies war der Anfang der
kardiologischen Abteilung.

1950 wurde ihm die Leitung der stidtischen Kin-
derklinik Schwabing, der spiteren Kinderklinik der
Universitat der Technischen Universitat Miinchen iiber-
tragen.

PS. Fiir die Beschaffung der historischen Literatur
danke ich Frau Annette Krehl (Bibliothek des Dr. von
Haunerschen Kinderspitals). O.B.

Prof. Dr. Otfrid Butenandt

e-mail: otfrid@butenandt.de |
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Spezialsprechstunden und Stationen

Ihr direkter Draht zu uns

AMBULANTE TERMINE IN DER KINDERKLINIK

Ambulanzen fiir Gastroenterologie, Gerinnung, Gyndkologie, Nephrologie, Neurologie, Orthopddie, Rheumatologie und Stoffwechsel

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 Ambulanzen:

Ambulanz fiir Diabetologie und Endokrinologie
Ambulanz fiir Pulmonologie, Allergie und Asthma (CHA)
Ambulanz fir Immundefekte

Ambulanz fiir Hdmatologie und Onkologie

Ambulanz fuir Kinder-Kardiologie

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

Tel.: 089-4400-57877 / -57878

Tel.: 089-4400-53931 (Mo-Fr 09:00-12:00, Mo-Do 14:00-16:00)
Tel: 089-4400-54499

Tel.: 089-4400-52837

AMBULANTE TERMINE IN DER KINDERCHIRURGISCHEN KLINIK

Terminvereinbarung Spezialambulanzen Mo-Fr 09:00-16:00

STATIONARE AUFNAHMEN / CASEMANAGEMENT:

Mo - Fr, 8:30 — 16:00
Kinderklinik: Tel. 089-4400-53110

Kinderchirurgische Klinik: Tel. 089-4400-53145, Fax: 089-4400-53160

Email: hauner.casemanagement@med.uni-muenchen.de

Pddiatrische Sprechstunden im
Dr. von Haunerschen Kinderspital

Allgemeine Privatambulanz
Prof. Dr. C. Klein Terminvereinbarung tUber Chef-Sekretariat
Fr. G. Graf: 089-4400-57700

Allgemeinpadiatrische Notfall-Ambulanz
Leitung: PD Dr. K. Reiter
nur Notfalle, keine Terminvereinbarung

Christiane Herzog Ambulanz (CHA) fur Mukoviszidose,

Pneumologie, Asthma & Allergologie

Leitung: Prof. Dr. M. Griese (Mukoviszidose und Pneumologie),
Prof. Dr. B. Schaub (Asthma und Allergologie)

Terminvereinbarung: 089-4400-57877/ -57878

Kontakt: CF-Ambulanz@med.uni-muenchen.de

Termine Schweissteste: schweisstest@med.uni-muenchen.de

Nachsorge Intensivmedizin, Bronchoskopie und
Kanilensprechstunde

Leitung: PD Dr. K. Reiter

Terminvereinbarung: 089-44005-5397 (Terminvergabe tgl.)

Endokrinologie und Diabetologie (Hormonsprechstunde /
Diabeteszentrum (DDG))

Leitung: Prof. Dr. H. Schmidt

Terminvereinbarung: 089-4400-52991

(Mo, Di, Do, Fr. 9.00 - 11.00)

Tel. 089-4400-53145

Gastroenterologie und Hepatologie
Leitung Gastroenterologie: Prof. Dr. S. Koletzko
Leitung Hepatologie: Dr. E. Lurz

Terminvereinbarung: 089-4400- 53163 tgl. 10.00 - 14.00 Uhr
Terminvergabe Atemteste: 089-4400-53691
Mo - Do 8.30 - 12.00

Care for Rare-Ambulanz (CRCHauner)
Leitung: Prof. Dr. med. C. Klein

Kontakt: crchauner@med.uni-muenchen.de
Terminvereinbarung: 089-4400-57700

Integrative Padiatrie und Homdopathie

Leitung Rehabilitative Medizin: Prof. Dr. J. Rosenecker
Terminvereinbarung Rehasprechstunde:
089-4400-53163 tgl. 10.00 - 14.00

Leitung Homoopathie: Dr. S. Kruse
Terminvereinbarung Homdopathie: 089-4400-57724
(Mo-Fr 8.30 - 9.30)

Immunologie
Immundefektambulanz (IDA) und Padiatrische Rheumatologie
Leitung: PD Dr. Fabian Hauck (Immunologie)

PD Dr. A. Jansson (Rheumatologie)
Terminvereinbarung Immundefektambulanz: 089-4400-53931
(Mo - Do 9.00 - 12.00, 14.00 — 16.30; Fr 9.00 — 12.00)

Fax: 089-4400-53964
Terminvereinbarung Rheumatologie: 089-4400-53163
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Infektiologie

Leitung: Prof. Dr. J. Hibner
Terminvereinbarung: 089-4400-53931
(Mo.-Do. 9.00-12.00 & 14.00-16.30,

Fr. 9.00-12.00), Fax: 089-4400-53964

Kardiologie

Abt. fur Kinderkardiologie-GrofShadern
Leitung: Prof. Dr. N. Haas
Terminvereinbarung: 089-4400-73941 / -73942

Kardiologische Ambulanz im Dr. v. Haunerschen Kinderspital:

Leiter: Prof. Dr. R. Dalla Pozza
Terminvereinbarung: 089-4400-52837

Nephrologie
Leitung: PD Dr. B. Lange-Sperandio
Terminvereinbarung: 089-4400- 53163 tgl. 10.00 - 14.00 Uhr

Neurologie

Leitung: Prof. Dr. med. F. Heinen

Terminvereinbarung: 089-4400- 53163 tgl. 10.00 - 14.00 Uhr
Terminvereinbarung EEG:: Mo-Do 8:00-8:30

Tel.: 089-4400-52882

E-Mail EEG Termine: kineeg@med.uni-muenchen.de

Onkologie, Hdmatologie, Stammzelltransplantation und
Hamostaseologie

Leitung: Prof. Dr. T. Feuchtinger

Tel.: 089-44005-2759, 0172-8224832

Station Intern 3 Ambulante und stationdre Betreuung
Leitung: Dr. V. Binder 089-44005-2842
Onkologisch-Hamatologische Tagesklinik (OHTK)
Ambulante Betreuung

Leitung: Prof. Dr. I. Schmid 089-44005-4499
Stammzelltransplantation (LA F) Ambulante und
stationdre Betreuung

Leitung: Prof. Dr. M. Albert 089-44005-7940

Hamostaseologie / Hdmophiliezentrum:
Leitung: Prof. Dr. K. Kurnik

Termine Gerinnungsambulanz: 089-4400-53163
tgl. 10.00 - 14.00

Termine Hamophiliezentrum: 089-4400-52853
Email: kindergerinnung@med.uni-muenchen.de

Koordinationsstelle Kinderpalliativmedizin
Leitung: Prof. Dr. M. Fihrer
Terminvereinbarung: 089-4400-57960 (Mo - Fr 09.00 — 15.00)

Psychosomatik

Leitung: PD Dr. K.H. Brisch

Terminvereinbarung: 089-44005-3707 (Dienstag 9.00-11.00,
Mittwoch 14.00-16.00)

Stoffwechselkrankheiten und Angeborene Stérungen des
Metabolismus

Leitung: PD Dr. E. Maier

Terminvereinbarung: 089-4400 - 53163 tgl. 10.00 — 14.00

Syndromologie und klinische Genetik
Leitung: Prof. Dr. H. Schmidt
Terminvereinbarung: 089-4400-52991
(Mo, Di, Do, Fr. 9.00 - 11.00)

Integriertes Sozialpddiatrisches Zentrum im Dr. von
Haunerschen Kinderspital (iSPZ Hauner)

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

Leitung iSPZ Hauner:

Prof. Dr. med. F. Heinen / Prof. Dr. C. Klein

Leitung Haus Haydnstr.: Dr. H. Weigand
Leitung Motorik- u. Metabolik Haus: Prof. Dr. W. Miiller-Felber
Leitung Haus Goetheplatz: Dr. K. Krohn

I. Schwerpunkt Kinderneurologie:

Interdisziplindre multimodale Diagnostik und Beratung in den

Bereichen

- Bewegungsstorungen, interventionelle Neuropddiatrie,
Robotic Medicine (OA Dr. med. S. Schroder)

« Entwicklungsneurologie: Nachsorge von Frih- und Risiko-
neugeborene mit BPD- und Monitorsprechstunde (Center of
Developmental Care (CDeC), PD Dr.med. A. Hilgendorff,

OA Dr. med. H. Weigand, OA Dr. med. S. Schroder), Diagnostik
und Therapie frithkindlicher Entwicklungsstérungen (OA Dr.
med. A. Enders, OA Dr. med. H. Weigand, Ltd. Dipl. Psych.

R. Giese), Fetale Alkohol-Spektrum-Stérung, Toxinexposition
in der Schwangerschaft und Kinderschutz (FOA Dr. med.
Dipl.-Psych. M. Landgraf)

- Epileptologie: EEG, medikamentdse und interventionelle
Therapie von komplexen Epilepsien (OA Dr. med. L. Gerstl)

- Neuromuskuldre Erkrankungen und Ldsionen des peripheren
Nervensystems, Klinische Neurophysiologie (Prof. Dr. med.
W. Mller-Felber)

« Entztndliche ZNS-Erkrankungen, Multiple Sklerose
(OA Dr. med. A. Blaschek)

- Schmerzen, Kopfschmerzen, Migréne (Prof. Dr. med.

F. Heinen, FOA Dr. med. Dipl.-Psych. M. Landgraf)

Il. Schwerpunkt Komplexe Chronische Erkrankungen:
Interdisziplindre multimodale Diagnostik, Beratung und
Betreuung in den Bereichen

- Diabetologie und Endokrinologie (Prof. Dr.med. H. Schmidt,
PD Dr. med. Bechtold Dalla Pozza)

- Gastroenterologie und Hepatologie (Prof. Dr. med. S.
Koletzko, Prof. Dr. med. P. Bufler, OA Dr. med. K. Krohn, Dr.
med. S. Schatz)

- Angeborene Stoffwechselerkrankungen (PD Dr. med.

E. Maier, Dr. med. M. Ensslen)

- Pneumologie/Cystische Fibrose/Allergologie
(Prof. Dr. med. M. Griese, PD, Dr. med. Kappler, Dr. med. F.
Gesenhues, Dr. med. E. Seidl, Dr. med. A. Schieber, Dr. med.
Nibling, Dr. med. I. Pawlita, Prof. Dr. med. E. v. Mutius, PD Dr.
med. B. Schaub)

- Rheumatologie (PD Dr. med. A. Jansson, Dr.med. S. Schalm,
Dr. med. V. Grote)

- Hdmostasiologie (PD Dr. C. Bidlingmaier)

Kinderchirurgische Klinik:

Allgemeine Privatsprechstunde
Prof. Dr. D. v. Schweinitz 089-4400-53101

Padiatrisch-Plastische Sprechstunde
Dr. B. Haberle, Fr. Dr. A. Pohl

. 089-4400-53145
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Kinderurologische Sprechstunde
PD Dr. med. M. Heinrich, Fr. Dr. K. Becker
089-4400-53145

Kindertraumatologische Sprechstunde
Dr. F. Bergmann
089-4400-53145

Kraniospinale Kinderchirurgie (pramature Nahtsynostosen, Pla-
giozephalus, Hydrozephalus und Spina bifida)

Dr. A. Fréba-Pohl

089-4400-53145

Viszeralchirurgische Sprechstunde
OA Dr. M. Heinrich, OA Fr. Dr. B. Haberle, OA Dr. J. Hubertus,
Fr. Dr. A. Pohl, Fr. Dr. K. Becker 089-4400-53145

Trichterbrust
Dr. F. Bergmann, 089-4400-53145

Funktionsdiagnostik von Blase und Enddarm
OA Dr. med. M. Heinrich, Fr. Dr. A. Fréba-Pohl
089-4400-53113

Ambulante Angebote anderer Klinken im Dr. von Haunerschen
Kinderspital

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

Kinderradiologie

Institut flr Klinische Radiologie

Leitung: Dr. B. Kammer

Terminvereinbarung: 089-4400-57823 (Terminvergabe tgl.)

Nuklearmedizin im Dr. von Haunerschen Kinderspital
Klinik und Poliklinik fir Nuklearmedizin

Leitung: Prof. Dr. T. Pfluger

Terminvereinbarung: 089-44005-2772

STATIONEN

Pddiatrische Klinik

Station Intern 1

Schwerpunkte: Nephrologie, Neurologie, Epilepsieeinheit,
Gastroenterologie

Stationsschwestern: Annett Hupfer, Heidi Kundler

Station Intern 3
Schwerpunkte: Onkologie/Hdamatologie Bettenzahl: 17
Stationsleitung Pflege: Carmen Mayr

LAF / Stammzelltransplantation
Stationsleitung Pflege: Carmen Mayr

Station Intern 4

Schwerpunkte: Stoffwechsel, Allgemeine Padiatrie,
Privatstation

Stationsleitung Pflege: Mihaela Klott, Britta Baumann

Station Intern 5

Schwerpunkte: Pneumologie, Infektiologie, Immunologie,
Allergologie, Mukoviszidose

Stationsleitung Pflege: Isabell Gurski, Andrea WielSner

Station Intern Saugling
Stationsleitung Pflege: Franziska Wimmer, Claudia Schulz

Station Padiatrische Psychosomatik und Psychotherapie,
Stationsleitung Pflege: Gabriele BoRle

Intensivstationen und Intermediate Care Stationen:
Neonatologie, NIPS, Tel. 4400-53130
Leitung: Fr. Prof. Dr. Orsolya Genzel-Boroviczeny, Dr. G. Munch.

. Stationsleitung Pflege: Karin Muller, Sylvia Mollerus

Neonatologie, 1. UFK Maistr., Tel. 4400-54589
Leitung: Fr. Prof. Dr. Orsolya Genzel-Boroviczeny, Dr. G. Minch.
Stationsleitung Pflege: Petra Kyré, Anke Buttner

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

Monitorstation und Kinderzimmer, 1 UFK Maistr.
Stationsleitung Pflege: Margit Morariu, Sabine Pronnet

Neonatologie, Frauenklinik GH, Tel. 4400-72802
Leitung: Prof. Dr. A. Flemmer
Stationsleitung Pflege: Madeleine Kujawa

Interdisziplinare Kinderintensivstation KIPS /
Pediatric Stroke Unit Tel. 4400-52704

Leitung: Prof. Dr. T. Nicolai

Stationsleitung Pflege: Beate Kleine, Susanne Riek
Pediatric Stroke Unit: Dr. M. Olivieri, Dr. L. Gerstl
Tel.:89-4400-57950

Interdisziplinare Tagesstation Tel.: 4400-52913
Stationsleitung Pflege: Beate Kleine, Susanne Riek

Kinderchirurgische Klinik

Station Chirurgie 2 Telefon 44005 3112

Bettenzahl: 22

Oberérzte: Fr. Dr. B. Haberle, Dr. F. Bergmann, Dr. J. Hubertus
Stationsleitung Pflege: Corina Tuch, Katja Hendel

Station Chirurgie 3 (privat) Tel.: 44005 3106
Bettenzahl: 6
Prof. Dr. D. v. Schweinitz
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Personalia

Facharzt

Frau Dr. Christine Miiller, Frau Dr. Anna Kern und Herr Dr.
Tobias Schwerd haben die Priifung zum Facharzt fir Kinder-
und Jugendmedizin und Herr Dr. Ferdinand Wagner zum
Facharzt furr Kinderchirurgie erfolgreich absolviert.

Abschied

Nach fast 19 Jahren wird Herr Prof. Karl Heinz Brisch zum
Ende des Jahres 2018 das Klinikum der LMU verlassen und
seine Tatigkeit als Leiter der Abteilung fiir Padiatrische Psy-
chosomatik und Psychotherapie am Dr. von Haunerschen
Kinderspital beenden. In Zukunft wird er sich ganz der Lei-
tung des weltweit ersten Lehrstuhls und des Forschungsin-
stituts flr EARLY LIFE CARE an der Paracelsus Medizinische
Privatuniversitdt in Salzburg widmen, wo er bereits seit 2
Jahren tatig ist.

Mitteilungen

Neue Strukturen im Padiatrischen Hamophiliezentrum
Miinchen (Leitung: Prof. Dr. med. Karin Kurnik)

Die Therapie der Hamophilie ist in den letzten Jahren einem
groBBen Wandel unterworfen. Langer haltbare Faktorenkon-
zentrate und vollig neue medikamentdse Ansdtze haben das
Potential, den Verlauf der Erkrankung wesentlich zu verbes-
sern. Aber auch nicht-medikament&se Therapien riicken zu-
nehmend in den Fokus. So wissen wir, dass bei der Himophi-
lie — wie bei anderen chronischen Erkrankungen auch - die
psychosoziale Betreuung der Kinder und ihrer Familien we-
sentlich zum Langzeit-Therapieerfolg betragen kann. Eine
auch praventiv ausgerichtete Physiotherapie gehort nicht
nur in unseren Augen zum guten Standard der Hamophilie-
therapie.

Diesen Herausforderungen tragen wir Rechnung, indem wir
unsere Sprechstunden umorganisieren, unseren Patienten
mehr Zeit einrdumen und gleichzeitig die, tiber die medika-
mentdse Behandlung hinausgehende, ganzheitliche Thera-
pie starken.

Neben der wie bisher in der Kinderklinik durchgefiihrten aku-
ten medizinischen Betreuung, dem 24 Stunden Hintergrund,
der Medikamentenversorgung, sowie der ambulanten und
stationdren Betreuung sehen wir unsere Patienten zukiinftig
in der Regel einmal jdhrlich interdisziplindr im integrierten
Sozialpddiatrischen Zentrum (iSPZ Hauner) direkt am Goe-
theplatz gegeniber der Klinik in der Lindwurmstrasse 83-85.
ImiSPZ erfolgt die Routineuntersuchung und Beratung durch
eine/n Arztin/Arzt unseres Teams (in aller Regel durch PD Dr.
Christoph Bidlingmaier), zudem werden unsere Patienten
physiotherapeutisch untersucht und behandelt. Der Schwer-
punkt liegt dabei nicht nur auf der z.B. nach Blutungen not-
wendigen Schmerzbehandlung und Mobilisierung, sondern
besonders auf der Analyse und Beseitigung von Funktions-
und Haltungsdefiziten. Trotz der heute insgesamt guten Be-
handlung sind die psychosozialen Folgen einer chronischen

Erkrankung hoch. Viele unserer Patienten und ihre Eltern lei-
den unter Angsten, verspiiren Ausgrenzung und Unsicher-
heit, die klassische Hdmophilietherapie ist zudem aufwandig
und fir alle Beteiligten psychisch belastend.

Im iSPZ nutzen wir die Hilfe erfahrener Psychologen/innen
und Sozialpddagogen/innen, um die Familien in allen Be-
langen beraten und betreuen zu kénnen. Ein wesentlicher
Aspekt ist dabei auch die intensive Schulung tber die Er-
krankung, die neuen Therapieformen und mdogliche Unter-
stutzungen.

An der Notfallbetreuung und Faktorversorgung sowie an
den Notfallrufnummern @ndert sich nichts!

Was macht eigentlich der Psychosomatische Konsiliar-
und Liaisondienst?

Unser Team des psychosomatischen Konsiliar- und Liai-
sondienstes kann in Fragen der psychosomatischen Be-
urteilung von Patienten als auch in Féllen der psychischen
Mitbetreuung der Patienten und ihrer Eltern bzw. direkten
Bezugspersonen wahrend des Klinikaufenthaltes kontaktiert
werden. Die kinder- und jugendpsychiatrischen/-psychothe-
rapeutischen Fachkrafte stehen der KIPS, der KIC, den Sta-
tionen Int |, Int 4 und Int 5 konsiliarisch zur Seite und sind
zudem auch Mitglieder der Kinderschutzgruppe im Dr. von
Haunerschen Kinderspital. Anfragen an den psychosoma-
tischen Konsiliar- und Liaisondienst richten Sie bitte telefo-
nisch an (089) 4400-53140 oder mobil unter 01525/4889162
(Kurzwahl: 519402) und senden Sie einen KLAU an ,Konsil
Padiatrische Psychosomatik” im KAS.

Wir beraten die Arzte und das Pflegepersonal der Stationen,
kooperieren eng mit weiteren psychosozial tatigen Kollegen
weiterer Abteilungen und Dienste intern, wie z.B. Kollegen
vom Sozialdienst, den Physio-, Ergo- und Kunstherapeuten,
Lehrern und Erzieherinnen der Stationen, im Rahmen eines
interdisziplindren Psychosozialen Teams zusammen, aber
auch mit externen psychosozialen und psychotherapeu-
tischen Fachkraften.

Wir bemiihen uns, den Kontakt zu den Patienten und ihren
Familien so friih wie moglich herzustellen, wéahrend dem sta-
tionaren Klinikaufenthalt und auch danach deren psychische
Versorgung zu sichern, wenn dies angeraten erscheint.
Einige von Ihnen kennen uns, denn allein im Zeitraum 2015-
2018 wurden wir bei etwa 800 Patientenféllen mit unserer
Tatigkeit beauftragt.

An dieser Stelle herzlichen Dank fiir das Vertrauen und die
gute Zusammenarbeit!

Ihr Team des psychosomatischen Konsiliar- und
Liaisondienstes

Zum 1.10.18 verlieB Frau OA Dr. Claudia Menzel die Kin-
derchirurgische Klinik. Frau Dr. Menzel leitete seit 1.6.2009
die Kinderchirurgische Ambulanz und Nothilfe. In dieser oft
hektischen Arbeitsumgebung war sie der ruhende Pol und
konnte durch ihre kompetente und einfiihlende Art pl6tzli-
ches Leid in geordnete Bahnen lenken. Schade, dass sie geht
und wir wiinschen ihr alles Gute.
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Aktuelle Studie zeigt: Die Erhohung der Zufuhrempfehlung fiir Vitamin D fiihrt
zu keiner Verbesserung des Vitamin-D-Status von Kindern und Jugendlichen.

Die Erndhrung in der frihen Kindheit hat
langfristige Auswirkungen auf die Gesund-
heit. Daher ist eine altersgerechte und
nahrstoffreiche Erndhrung im Kleinkindal-
ter von grof3er Bedeutung. Nach dem 1.
Geburtstag erfolgt die Umstellung von
der Sduglingserndhrung mit Mutter- oder
Sauglingsmilch und Beikost auf die Fami-
lienkost. Diese Phase birgt ein groBeres
Risiko einer inaddquaten Nahrstoffaufnah-
me im Vergleich zum Sauglingsalter oder
alteren Kindern!'

Defizitare Nahrstoffe sind vor allem Vitamin
D, Jod und Eisen, wohingegen die Protein-
zufuhr deutlich Uber den Empfehlungen
liegt. Bezogen auf das Korpergewicht be-
nétigt ein Kleinkind 7 x mehr Vitamin D
als ein Erwachsener? Zur Férderung der
korpereigenen Vitamin-D-Synthese emp-
fehlen Fachgesellschaften regelmaRigen
Aufenthalt und Bewegung im Freien. Eine
Sonnenexposition in den Monaten April bis
September 2-mal/Woche zwischen 10 und
15 Uhr fiir 5-30 Minuten mit unbedecktem
Kopf, freien Armen und Beinen ist fiir eine
ausreichende Vitamin-D-Produktion im
Kindes- und Jugendalter angebracht.? Der
regelmaBige Verzehr von fettreichem Fisch
1-2-mal/Woche trégt ebenfalls zur Vitamin-
D-Versorgung bei. Die Eigensynthese in der
Haut ist mit 90 % aber der Hauptlieferant,
Nahrungsmittel tragen nur zu 5-10 % zur
Vitamin-D-Aufnahme bei.

Bedeutung von Vitamin D

Studien zeigen, dass Kinder unzureichend
mit Vitamin D Versorgt sind.** Ein Vitamin-
D-Spiegel von > 20 ng/ml (=50 nmol/l), der
national und international als Vitamin-D-
Suffizienz bezeichnet wird,®” wird in der
Praxis selten erreicht. Neben dem lange
bekannten Einfluss von Vitamin D auf das
Skelettsystem moduliert, reguliert und
stabilisiert Vitamin D das Immun- und Ab-
wehrsystem. Ein Vitamin-D-Mangel wird
daher mit einer Vielzahl an Erkrankungen
wie Tumore, Autoimmunkrankheiten, In-
fektionen, Allergien, Asthma und Depressi-
onen in Verbindung gebracht.

Aufgrund der groen Bedeutung von Vita-
min D fir die Gesundheit hat die Deutsche
Gesellschaft fir Erndhrung zusammen mit
den Gesellschaften in der Schweiz und in
Osterreich (D-A-CH) im Jahr 2012 die Zu-
fuhrempfehlung fir Kinder, Jugendliche
und Erwachsene um das Vierfache von 5 pug
(200 IE) auf 20 pg (800 IE) am Tag erhéht?
Aber reicht die Empfehlung zu einer ho-
heren Vitamin-D-Aufnahme als einzige
MaBnahme aus, den Vitamin-D-Status von
Kindern und Jugendlichen zu verbessern?
Diese Frage stellten sich die Autoren einer

1 Jahr

aktuellen retrospektiven, nicht-interventi-
onellen Studie.* In der Studie wurde iiber 6
Jahre der Vitamin-D-Status von gesunden
Kindern und Jugendlichen (n=1909) im
Alter von 1-17 Jahren untersucht und die
Werte vor und nach der Erhéhung der D-A-
CH-Empfehlungen verglichen.
Vitamin-D-Mangel bleibt bestehenl
Der Vitamin-D-Spiegel im Serum (25(0OH)
D, Median) bewegte sich wéahrend des
Studienzeitraums von 2009 bis 2014 zwi-
schen 13,0 und 20,8 ng/ml mit groBen in-
dividuellen Schwankungen. Die Ergebnisse
zeigen, dass die meisten Probanden uber
alle Jahreszeiten einen Vitamin-D-Mangel
(< 20 ng/ml) aufwiesen. Nur wahrend der
Sommermonate konnte der fiir eine aus-
reichende Vitamin-D-Versorgung bendti-
gte Vitamin-D-Spiegel = 20 ng/ml knapp
erreicht werden (21,3 ng/ml). Im Rest des
Jahres lag ein Mangel an Vitamin D vor.
Sogar schwerer Vitamin-D-Mangel (< 10
ng/ml) wurde bei 6-32 % der Studienteil-
nehmer festgestellt. Diese schlechte Ver-
sorgungssituation kann zum Teil mit wenig
Aufenthalt im Freien und Sonnenschutz-
maBnahmen begriindet werden. Kinder
und Jugendliche unternehmen aufgrund
eines verdnderten Lebensstils nicht mehr
genug im Freien. Des Weiteren ist es in
Deutschland und anderen europdischen
Landern wahrend der Halfte des Jahres
(Oktober bis Marz) aufgrund der geringen
UV-B-Strahlung unméglich genug Vitamin
D in der Haut zu produzieren.

Beim Vergleich des Vitamin-D-Status vor
und nach der Erhéhung der Zufuhremp-
fehlung zeigte sich kein signifikanter Un-
terschied: 2009-2012: 17,0 ng/ml und 2013-
2014: 16,8 ng/ml (Abb. 1).

Die Ergebnisse zeigen, dass ein Vitamin-D-
Mangel bei Kindern und Jugendlichen wei-
terhin verbreitet ist und die Anderung der
Zufuhrempfehlungen keinen Einfluss auf
den Vitamin-D-Status hatte.

MaBnahmen fiir eine bessere Vitamin-
D-Versorgung

Neben der Férderung der Vitamin-D-Ei-
gensynthese und einer Vitamin-D-reichen

Vitamin-D-Status vor und nach Erhhung

der Zufuhrempfehlung

30
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<20 ng/ml Vitamin-D-Mangel
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Erndhrung kénnen Supplemente oder an-
gereicherte Lebensmittel einen Beitrag zur
Vitamin-D-Versorgung leisten. Fur Klein-
kinder kann eine nahrstoffangereicherte
Kindermilch sinnvoll sein.”” Die Gabe ei-
ner nahrstoffangereicherten Kindermilch
kann die Versorgung mit Vitamin D und
auch Eisen deutlich verbessern.'® Die Ver-
wendung von Kindermilch konnte der
Anteil der Kinder mit addaquatem Vitamin-
D-Status (20 ng/ml) signifikant von auf
86,5 % erhoht werden. HiPP Kindermilch
COMBIOTIK® 2+ enthélt 2,9 ug/100 ml und
kann nachgewiesen zur Verbesserung der
Vitamin-D-Versorgung beitragen. Eine In-
terventionsstudie zeigte, dass die Kinder,
die HiPP Kindermilch COMBIOTIK® tranken,
eine signifikant bessere Vitamin-D-Versor-
gung hatten als die Kinder, die fettarme
Kuhmilch verzehrten (Abb. 2). Mit der Kin-
dermilch konnte einem Abfall der 25 (OH)
Vitamin-D-Serumkonzentration unter 20
ng/ml wahrend des Winters vorgebeugt
werden. Die Verwendung einer Vitamin-
D-reichen Kindermilch ist auch im Sommer
sicher, wenn die Vitamin-D-Eigensynthese
in der Haut durch starkere UV-B-Strahlung
wieder ansteigt."

HiPP Kindermilch COMBIOTIK® 2+ sorgt fiir
gute Vitamin-D-Versorgung auch in den Wintermonaten
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Preise und Ehrungen

Herr Prof. M. Kappler und Herr Prof. H. Schmidt wurden
vom MeCuM fiir ihr herausragendes Engagement im Bache-
lor Teaching mit einer Urkunde gewiirdigt.

Frau Melissa Theurich, B.Sc. MPH (Arbeitsgruppe Prof. Ber-
thold Koletzko), Kinderklinik und Kinderpoliklinik im Dr. von
Haunerschen Kinderspital wurde beim 19th. Congress of the
International Society for Research in Human Milk and Lacta-
tion in Kangawa, Japan mit dem Preis fiir die beste Poster-
prasentation ausgezeichnet fir lhre Arbeit ,Breastfeeding
Rates and National Programs in Europe: Survey of 11 National
Breastfeeding Committee Representatives”.

Der Arbeitsgruppe Prof. Berthold Koletzko wurde durch die
Deutsche Forschungsgemeinschaft ein GroBgerdteantrag
zur Beschaffung eines im Vergleich zum Gerdtebestand weit-
aus leistungsfahigeren und empfindlicheren Massenspek-
trometers fur die in der Kinderklinik betriebene ,Zentralein-
heit Massenspektrometrie” der Med. Fakultat bewilligt. Des
Weiteren erhielt die Arbeitsgruppe Prof. Berthold Koletzko
eine Projektférderung durch die europdische Joint Pro-
gramming Initiative zu ,Early Life Nutritional Programming
of Metabolic Health through Epigenetic Programming” in
Kooperation mit den Universitdten Rotterdam, Bristol, Wa-
geningen, Barcelona und Vancouver sowie eine Férderung
durch das europdische Erasmus Plus Programme fiir das Pro-
jekt ,Capacity Building to Improve Early Nutrition and Health
in South Africa” in Partnerschaft der Universitaten LMU (Ko-
ordinator), Southampton, Warschau, Kapstadt, Stellenbosch
und Potchefstrom.

.......................................................................................
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Prof. Berthold Koletzko wurde von der European Academy
of Paediatrics zum Chair des Tertiary Care Council gewahlt,
welches europaweite Standards fiir die Ausbildung und Ak-
kreditierung in den padiatrischen Subspezialitaten sowie fiir
die pédiatrische Forschung entwickelt und harmonisiert.

Prof. Dr. med. Dr. h.c. Erika von Mutius erhielt 2018 die
Lucie Adelsberger Medaille der Gesellschaft fur Padiatrische
Allergologie und Umweltmedizin eV. (GPA). Die Medaille
wird verliehen flir hervorragende Leistungen im Gebiet der
padiatrischen Allergologie in wissenschaftlicher, arztlicher
und gesellschaftlicher Hinsicht und soll an die deutsche Kin-
derdrztin/Internistin und pédiatrische Allergologin Dr. Lucie
Adelsberger erinnern.

Projekte

Ein Pilotprojekt fiir verwaiste
Eltern an der Neonatologie
Schwangerschaft und Geburt sind
normalerweise ein freudiger An-
lass, die Klinik zu besuchen. Ein
Kind zu erwarten bedeutet, sich auf eine zukiinftige Familie
zu freuen. Dennoch kommt es manchmal anders, als Eltern
sich diesen Augenblick vorgestellt hatten. Eltern verlassen
nach dem Tod in der Zeit um die Geburt die Klinik nicht mit
einem gesunden Baby im Maxicosi. Sie missen sich Zuhau-
se mit einem leeren Kinderzimmer, nicht erfillter Hoffnung
und unendlicher Trauer auseinandersetzen.

Die Uberlebensrate von schwer kranken Neugeborenen und
Friihgeborenen hat sich in den letzten Jahrzehnten durch
enorme Fortschritte in der Medizin deutlich verbessert.
Nichtsdestotrotz versterben an der Neonatologie des Dr. von
Haunerschen Kinderspital, im Jahr etwa 20 Kinder auf der
Neugeborenen-Intensivstation und etwa ebenso viele Kin-
der werden im Krei8saal unter der Geburt palliativ begleitet.
Familien, die ein Neugeborenes verloren haben sind beson-
deren Belastungen ausgesetzt. Der Prozess der Bewaltigung
dieses Verlustes wird von verschiedenen Faktoren beein-
flusst. Ebenso wie der Verlust des Kindes wirken sich Fiirsor-
ge, Unterstlitzung und Verstandnis, die wahrend der Trauer-
phase erfahren werden, auf das gesamte weitere Leben aus.
Eltern von kranken Friih- und Neugeborenen kénnen nach
dem Verlassen der Klinik auf eine sozial medizinische Nach-
sorge nach § 43 Abs. 2 SGB V zurlickgreifen.

Frihverwaiste Eltern kdnnten, genauso wie Eltern von
kranken Frith- und Neugeborenen, von einer gesetzlichen

4}
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sozialmedizinischen Nachsorge profitieren. Sie brauchen
dringend Unterstltzung, um ihre Lebensumwelt und ihr Be-
ziehungssystem nach dem Verlassen der Klinik zu stabilisie-
ren. In Deutschland gibt es bisher noch keine strukturierte
Nachsorge fiir diese Eltern.

Um diese dringend notwendige Unterstiitzung tber den Kli-
nikaufenthalt hinaus leisten zu kdnnen, soll nun an der Ne-
onatologie der Kinderklinik am Perinatalzentrum des Klini-
kums der Universitdt, Campus Grosshadern, das Pilotprojekt
eines interdisziplindren Supportteams fir verwaiste Eltern
mit der Moglichkeit der Familienbetreuung tber die Entlas-
sung hinaus implementiert werden. An diesem Supportteam
sollen Professionelle verschiedener Disziplinen zusammen-
arbeiten: speziell ausgebildete Intensiv-Pflegefachkréfte,
Psychologen, Seelsorger, Sozialpadagogen, Trauerbegleite-
rin, Palliativmediziner, Neonatologen und Geburtshelfer.
Das Supportteam hat als Aufgabe die Eltern nach dem Tod
ihres Kindes emotional, psychisch, spirituell und fachlich/
praktisch zu unterstiitzen und diese Unterstiitzung flexibel
und individuell zu gestalten.

Das Projekt wird unterstiitzt von Friihstart ins Leben eV und
ermdglicht durch Spenden von der Lions Club Bavaria, die
Romius Stiftung von ROCHE und die Paula-Kubitscheck-
Vogel-Stiftung.

Weitere Informationen Uber dieses Projekt bekommen
Sie bei Prof. Dr. Andreas Flemmer oder Dr. med. Esther
Schouten.

...................................................................................................

Prof. Dr. Roland Kappler aus
der Kinderchirurgischen Klinik
hat zusammen mit Partnern aus
Europa und den USA eine Dritt-
mittelfdrderung durch die Euro-
paische Union im Horizon 2020
Programm ,Digital transformati-
on in Health and Care” mit dem
Projekttitel ,individualized Pa-
ediatric Cure (iPC): cloud-based
virtual-patient models for precision paediatric oncology”
erhalten. Uber vier Jahre sollen aus genomischen Sequen-
zierungsdaten und klinischen Daten mittels maschineller
Lernmodelle potenzielle neue Therapien fir padiatrische
Krebserkrankungen modelliert werden. Ein interdiszipli-
nares Team aus Grundlagenforschern, Translationsforschern
und klinischen Forschern wird dabei virtuelle Patienten ge-
nerieren, an denen in silico Behandlungsmodelle und -emp-
fehlungen erprobt werden kénnen. Dies soll Kliniker zukiinf-
tig in die Lage versetzen, Vor- und Nachteile spezifischer
Behandlungskombinationen fiir jeden Patienten innerhalb
einer cloud-basierten Anwendung abzufragen. Prof. Dr.
Kappler wird in diesem Konsortium mit den Lebertumoren
des Kindesalters vertreten sein. Insgesamt zielt dieses Pro-
jekt darauf ab, das Potenzial von Big Data und High Perfor-
mance Computing fur personalisierte Behandlungen krebs-
kranker Kinder zu nutzten. u

Prof. Dr. Roland Kappler

....................................................................................

sprechen fir sich.

VIVISOL ist ein Unternehmen der SOL-Gruppe mit

seinen Kernkompetenzen im Bereich ,,Home Care Services”.
VIVISOL hat das Ziel ,,Lebensqualitét zu verbessern”, vor
allem fir chronisch kranke Patienten, deren Behandlung zu
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Hause oder in spezialisierten Einrichtungen durchgefiihrt
wird. Uber 400.000 zufriedene Patienten in Europa
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Das ganze Jahr hindurch veranstaltet YEHUDI MENUHIN LIVE MUSIC NOW seit vielen Jahren
Konzerte im Dr. von Haunerschen Kinderspital. Patienten, Angehorige und Pflegepersonal erleben
hier hohe musikalische Qualitit in durch Spenden finanzierten Auffithrungen, in der Regel am 1.
Werktags-Donnerstag im Monat,

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

Die néchsten Konzerte:
3.1.  Schneeflockchen
Elisabeth Biller, Hackbrett und Zither
7.2.  Karneval der Tiere mit dem Arcis Saxophonquartett
Claus Hierluksch, Ricarda Fuss, Edoardo Zotti und Jure Knez, Saxophon
7.3.  Percussion & Rhythmus - ein Konzert fiir kleine und grof3e Entdecker
Stefan Landes, Schlagzeug
44.  Weltmusik
Julian Schmidt, Jazzklavier, Julia Hornung, Baf und Simon Popp, Schlagzeug
3.5.  Die Zauberharfe
Claire Augier de Lajallet, Harfe
6.6.  Maxjoseph
Florian Mayrhofer, Tuba, Heidi Grundner, Harfe, Josef Steinbacher und Andreas Winkler,
Steirische Harmonika
4.7.  Klangforschung mit Art2Beat
Moritz Knapp und Christina Lehaci, Percussion
1.8.  Spaziergang durch den Zoo
Sarah Mettenleiter, Jazzgesang und Josef Refile, Klavier
5.9.  Der kleine Hiwelmann mit dem Duo Zweimalig
Christine Horter, Harfe und Lisa Schottl, Blockfléten
10.10. Eine musikalische Zeitreise mit dem Trio Mille Influence
Amélie Haidt, Gesang, Julia Hornung, Kontrabaf und Timothée Mille, Klavier
7.11.  Abenteuer auf Burg Vogelsang
Sophia Schambeck, Blockflten und Jacopo Sabina, Renaissancelaute und Theorbe

N D]

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

Otto Beisheim-Stiftung

Gilead Sciences GmbH

Glaxo Smith Kline GmbH & Co. KG

.I .I

www.livemusicnow.de
Bankhaus Donner & Reuschel, BIC: CHDBDEHHXXX, IBAN: DE21 2003 0300 0257 0300 00
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GKM Gesellschaft fur Therapieforschung unterstiutzt die Kinderbucherei

Sieben Jahre lang ,lieh" die Gesellschaft

fOr Therapieforschung ihre Mitarbeiterin Ute
Guemise an die KinderbUcherei aus. Mit
groBem Engagement schob sie den BU-
cherwagen Uber die Stationen und band
unermuUdlich Berge von BUchern ein. Als Frau
Guemise sich 2017 aus Altersgrinden zurick-
zog, sefzte die GKM ihre UnterstUtzung fort
und ermoglichte, dass die KinderbUcherei
ihre langjéhrige ehrenamtliche Mitarbeiterin
Sophie Impérato mit weiteren Aufgaben,
die Uber das Ubliche MaB fur ein Enrenamt
hinausgehen, betreuen konnte. Wir freuen

uns sehr Uber die Nachricht, dass sich auch 2019 die GKM fur die KinderbUcherei finanziell engagieren wird. Ohne
ehrenamtliche Mitarbeiterinnen und groBzUgige Spenden wdare die Arbeit der KinderbUcherei nicht moglich.

In der Kinderbucherei bluhten 2018 bereits im Winter bunte Tulpen:
Der Tulipan Verlag verschenkte aktuelle Kinderbucher

Der Tulipan Verlag - bekannt fUr seine anspruchsvollen
und originellen KinderbUcher - hat dem Hauner die
Titel seines gesamten Programms geschenkt. Die
KinderbUcherei Ubernahm die Pflege, einige ausge-
suchte ,,Tulpen* wird Astrid Simader zu besonderen
Gelegenheiten an kleine Patienten verschenken. Das
Team der KinderbUcherei freut sich sehr Uber die unge-
wohnlichen BilderbUcher, witzigen ErstlesebUcher und
ausgewdhlten Kinderromane. Sie sind fUr die kleinen

Patienten aktueller Lesestoff vom Feinsten. Wenn
Cowboy Klaus oder die kleine Nele mit der groBen
grunen Brille, Lieblingshelden der Kinder, auf den Stati-
onen ankommen, strahlen viele kleine Gesichter.

Der Verlag unterstUtzt damit das Anliegen der Kin-
derbUcherei, mit Lesestoff den Stress eines Kranken-
hausaufenthalts zu lindern, das Lesen zu férdern und
kranken Kindern eine BrUcke zum Buch zu bauen.

Der Ring des Nibelungen

Zur letzten AuffUhrung der Kinderoper, die tra-
ditionell im Rahmen der Bayreuther Festspiele
stattfindet, hat der Hauptsponsor - die 310KLINIK,
NUrnberg - eine besondere Aktion ins Lelbben geru-
fen: Insgesamt 160 gesundheitlich beeintrachtigte
Kinder und Angehdrige bekamen am 5. August
2018 die Moglichkeit, eine eigens entwickelte Fas-
sung von Richard Wagners ,,Der Ring des Nibelun-
gen' live zu erleben. Auch den krankengerechten
Transport nach Bayreuth organisierte die 310KLI-
NIK. So konnten auch Kinder mit inren Familien
aus dem Dr. von Haunerschen diese groBartige
Kinderoper und einen wunderschénen Tag erle-
ben! Herzenswinsche e.V. lud anschlieBend noch
zu einem leckeren und gemdutlichen Essen beim
Festspielhaus ein. Wir danken 310 Klinik NUrnberg
und HerzenswUnsche e.V. fUr den rundherum
gelungene und auBergewodhnlichen Tag!
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Immobilien und der Hauner Verein?

Eine groBartige Vernissage, organisiert durch das Vie-
rerfeam der Immobilienfirma ,,1 Grund mehr* in Pullach
(Landkreis MUnchen), verbunden mit einer Einladung an
den Hauner Verein, war eine perfekte Gelegenheit die
Arbeit des Vereins einem komplett neuen Kreis ndher zu
bringen! Herzlichen Dank fUr die Einladung!

Sicherer Transport fur beatmete Kinder

Dank BILD hilft e.V., ,,Ein Herz fUr Kinder'* konnte ein Beatmungsgerdt angeschafft
werden, das in seiner Flexibilitat sowohl fUr den innerklinischen wie auch auBerklini-
schen Transport (z. B. nach GroBhadern), sowohl bei neonatalen, p&diatrischen, als
auch jungen erwachsenen Patienten, unabhdngig von Druckluft, eine invasive und
nicht-invasive Beatmung ermaoglicht. Durch diese Anschaffung konnte die Patienten-
sicherheit wdhrend Transporten wesentlich ernéht werden. Wir danken BILD hilft e.V.,
,Ein Herz fUr Kinder", die uns bei der Anschaffung finanziell unterstUtzt haben!

v.l.n.r. Herr Dietfrich und Dr. Florian Hoffmann.

Sixt Kinderwiesn — schoner kann eine Einladung
zur Wiesn nicht sein!

Auch in diesem Jahr durften wir mit einer Auswahl an Hauner Kindern, die uns
ganz besonders am Herzen liegen, der Einladung von Frau Sixt zur Kinderwiesn
folgen. Im wunderschén geschmuickten kleinen Zelt kam man zundchst bei
einem gemeinsamen Mittagessen mit anderen Organisationen zu einem
Austausch zusammen, bevor es dann — mit einem mit Uberraschungen
gefulltfen Rucksack — los ging, um eine Menge an Fahrgeschd&ften unsicher zu
machen. Wir hatten alle miteinander — Kinder, Geschwisterkinder, Eltern und
wir Hauner Verantwortliche — eine Menge SpaB und einen wunderschdnen
unbeschwerten Nachmittag!

Adventskalender

Mit 350 (!) FC Bayern Ad-
ventskalendern durften wir
in einer groBen Verteilaktion
unsere Kinder glicklich ma-
chen — wie auf unserem Bild
den eingefleischten Bayern
Fan ,,Boris*..
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Weihnachten ist ITD/Unter-
haching-Zeit!

Weihnachten ist ITD/Unterhaching-Zeit!

Seit Jahren schon unterstUtzt uns die Medi-
zintechnikfirma ITD in der Weihnachtszeit
mit lIhrem know-how durch die Bereitstellung
von exzellenten - exira fir uns konfigurierten
- fahrbaren Stdndern fUr unsere mobilen
Wii-Gerdate, mit den die Physios unsere klei-
nen Patfienten maximal zu zielgerichteten
Bewegungen motivieren k&nnen! Aber
auch bei der Anschaffung unseres Defibril-
lators mit Feedbackfunktion fUr die Inten-
sivstation waren sie mit einer groBzigigen
Spende dabei. Wir danken nicht nur fur die
UnterstUtzung, sondern auch fUr das immer
offene Ohr fUr unsere Sorgen! v.l.n.r. Monica Lechner (ITD), Christina Drevenstedt, Olena Gapon (ITD)

Portrait
Blumen Josef

»sUnser Blumen-Josef*, dessen Blumenstand vor der Post am Goetheplatz
sicherlich jeder von Ihnen kennt, schenkt uns seit einigen Jahren einmal in
der Woche Blumen fUr die Stationen und Ambulanzen, die die Augen und
Seele Aller erfreuen. Hort er von einem Geburtstag, der in der Klinik gefei-
ert werden muss oder von anderen schlechten Nachrichten, fréstet er so
manches Kind mit einem liebevollen StrauBlein. Auch unglUckliche MUtter
werden Dank ,,unseres Blumen-Josef* aufgeheitert.

GroBzUgig wie er ist, schenkt er auch immer wieder bunte Vasen, Weih-
nachtsschmuck oder Weihnachtsgestecke. All dies fragt dazu bei, dass sich
die Kinder, Eltern und Mitarbeiter in unserer Klinik wohler fUhlen. FUr diese groBherzige jahrelange UnterstUtzung
mdchten wir ihm und seinen Mitarbeitern an dieser Stelle ein groBes Dankeschdn sagen!

Erst Schatten, dann Licht auf
unserem Balkon - ein upgrade!

Schwester Bianca von der Station Chirurgie 2
konnte inren Zahnarzt — Dr. Markus Felber —
davon Uberzeugen, dass unser einziger Bal-
kon auf der Station dringend renovierungsboe-
duUrftig ist, aber leider die Gelder zur Renovie-
rung fehlen...

Dank seiner kraftigen Finanzspritze haben

wir wieder eine wunderschdne Freifliche fUr
unsere kleinen Patienten und ihre Eltern. Das
musste natUrlich mit Dr. Felber (Dritter von
rechts) gemeinsam gefeiert werdenl!!
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Ein Spielturm gegen die
Langeweile!

Das SEA LIFE MUnchen hat es sich zur Aufgabe ge-
macht, auch kranken Kindern ein Lacheln ins Gesicht
zu zaubern. Zusammen mit der SEA LIFE Wohlt&tig-
keitsorganisation ,,Merlins Zauberstab' macht das
GroBaqguarium im Olympiapark daher dieses Jahr die
Kinder im ,,Dr. von Haunersches Kinderspital* glick-
lich. Mit der Ubergabe eines wunderbaren mobilen
Spielturms an die Hauner-Kinder hat das Team des

GroBaqguariums SEA LIFE MUnchen genau das erreicht:

Fréhliche Kinder!
Herzlichen Dank dafurl!!

Statt Blumen und Krdanze...

Wir méchten der Familie von Manfred sehr herzlich
danken, dass sie, anlasslich der Beerdigung von ih-
rem Sohn, um Spenden fUr den Hauner Verein ge-
beten hatl!

Die Familie hatte vor knapp 20 Jahren intensiv Kon-
takt mit der Klinik, da Manfred mit 3 Jahren an ei-
ner Thrombozytopenie erkrankte. Bis zu seinem 8.
Lebensjahr folgten immer wieder stationdre Auf-
enthalte bis ihm die Milz entfernt wurde, was durch-
schlagend zu seiner Genesung beitrug. Die Mutter
hat sich in der Kinderklinik immer sehr wohl gefUnhilt,
soweit es mit einem kranken Kind moglich ist. Auch
die darztliche Betreuung, Uber die Krankenschwe-
stern hin bis zu den Angeboten wie Spielzimmmer,
Befreuung etc. sind der Familie sehr positiv in Erinne-
rung geblieben.

Mit Anfang 20 bekam der lebenslustige junge
Mann, der als Faschingsprinz im gesamten Bereich
Oberbayern bekannt und beliebt war, erneut eine
schlimme Diagnose: ein aggressiver Hirntumor, der
ihn in wenigen Wochen zum Schock der Familie und
Freunde versterben liel3.

Wir danken der Familie fUr inre groBherzige Taft, in

Der Hauner Verein /
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Disney feiert Geburtstag und der
Hauner Verein feiert mit!

Den 90. Geburtstag
von Micky Maus
und zum 1. Geburts-
tag des MUnchener
Disney Stores durf-
ten wir gemeinsam
mit Micky & Minnie
Maus und der
Senior Managerin
fOr Corporate Social
Responsibility, Frau
Astrid Piskora feiern!
Auch die Kinder der
Klinik hatten etwas
davon: Mit Gut-
scheinen versorgt, durften wir Einiges fur unsere “Trost-
kisten” mithehmen. GréBte Uberaschung aber war,
dasss bis zum 07.01.2019 bei jeder verkauften Papier-
tUte 50%, als 0,10 € an den Hauner Verein als Spende
gehen! Da war nattrlich die Freude besonders gro3!

Carglass Mitarbeiter spenden Peo-

ple Award an den Hauner Verein

Der Leiter des Service
Centers in Rosenheim,
Sebastian Harster (siehe
Foto) und sein Vorge-
setzter Daniel Bader-
Lang, Gebietsmanager
National Sales & Ope-
rations MUnchen Stadt
/ Chiemgau sind die
Preistrager eines People
Awards der Carglass
GmbH, der fUr auBer-
ordentliche Leistungen
im Unternehmen steht.
Da Carglass eine soziale Firmenpolitik betreibt (gi-
ving back - die Carglass GmlbH Stiftung), durften sich
Beide eine soziale Organisation heraussuchen, die

den Gesamtbetrag des Preisgeldes von 1.500.- Euro er-

halten sollte. Kurz zuvor war einer der besten Freunde
von Sebastian Harster innerhallb weniger Wochen viel
zu frUh verstorben. Die Elfern hatten statt fUr Blumen
und Krdnze bei der Beerdigung, um Spenden fUr den
Hauner Verein gebeten —und somit war auch fUr Se-

BN
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bastian Harster und Daniel Bader - Lang klar, wohin ihr
Award zu spenden warl Wir sind sehr danklar, dass wir
die 1.500 Euro in Empfang nehmen durften.

den Stunden fiefster Trauer um ihren Sohn, an die
Kinder der Haunerschen Kinderklinik zu denken, die
von den eingegangenen Spenden profitieren!
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Tour des Lachelns

Mit viel Freude und Stimmung wurde gemeinsam mit
den Musikern der ,,Tour des Lachelns* auf den Stati-
onen gesungen und getanzt.

Lieder wie
probier’s mal mit
Gemutlichkeit,
Pippi Lang-
strumpflied und
eigene Kompo-
sitionen haben
mehr als ein L&-
cheln in die Ge-
sichter der Kinder
gezaubert.

Spender des Jahres 2018! Der
Sternstunden e V.!

Prof. Heinen dankt auf dem Foto dem Geschdafts-
fUhrer und Initiator von Sternstunden e.V., Thomas
Jansing nicht nur fUr die groBzugigen Mittel, die die
Anschaffung eines neuen Lokomaten (ein Gang-
roboter zum Erlernen und Trainieren des physio-
logischen Laufens, speziell bei Kindern mit Cere-
bralparesen) mdglich gemacht haben, sondern
auch fUr eine Personalstelle fUr zwei Jahre, die die
Auslastung dieses sinnvollen Gerdates ernoht!

Auch wir vom Hauner Verein kdnnen Herrn Jansing
mit Sternstunden, im Namen aller Kinder, die von
dieser einmaligen therapeutischen Offerte profitie-
ren, nicht genug danken

S
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Infraoperative Komplikationen mit
Nervenschadigungen minimiert!

Einen “Nervenscanner”, der besonders wichtig zum
Beispiel bei Operationen im Bereich des Osophagus
ist, um dort den Verlauf des Nervus reccurens sicher
darzustellen, konnten sich die Gesamtinnenstadtkli-
niken bislang nur teilen. Ein unbefriedigender Zustand,
vor allem wenn man im OP feststellen musste, dass
das Leihgerdat funktionsuntichtig war.

Die Initialfinanzierung eines Spenders, der anonym
bleiben méchte und eine groBzUgige Restfinanzierung
der Ernst-Wilhelm-Sachs-Stiffung und Vanessa-Sachs-
Charity-Foundation konnte das Dilema beenden und
das infraoperative Ri-
siko zum Beispiel einer
Sprechbeeintr&chti-
gung Massiv minimie-
ren! Herzlichen Dank
an alle Spender, die
diese Anschaffung
ermdglicht haben!

Nervus recurrens links —
mit Pfeilen markiert

Was ist ein Ergo Pen?

Ein Stift, bei dem die graphomotorischen Fahig-
keiten in Bezug auf Starken und Schwdchen in der
StiftfftUhrung- und haltung genau eingeschaitzt wer-
den kénnen. Diese Analyse kann bei Vorschul- und
Schulkindern wichtig sein, um bei Problemen ggf.
therapeutisch einzugreifen. Familie Kensy mit inren
drei (Schul-) Kindern konnte die Notwendigkeit, die so
eine Anschaffung rechtfertigt, sofort nachvollziehen
und spendeten den Ergotherapeuten im Gartenhaus
den Stift! Herzlichen Dank!!!
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1. Hauner Christkindlmarkt <

Zu unserem ersten sellbstorganisierten
Christkindlmarkt im Hauner kamen Kinder,
Eltern und Mitarbeiter in groBer Zahl und
der Duft von frisch gebackenen Waffeln,
Crepes, frisch Gegrilltfem und Glihwein
von unseren MUnchner Wirten zog ver-
lockend durch die ganze Klinik. Einer der
vielen emotionalen Momente an diesem
Tag war das Extrakonzert der Argeter Alp-
hornbl&ser vom dunklen Garten in die ge-
offneten Fenster der Intern 3 und Chirurgie
2 hinein, um auch die bettldgerigen Kinder
teilhaben zu lassen.

Die lebende Krippe mit zwei Schafen,
einem Alpaka und einem Hahn von

Monis Tierfarm |&ste groBes EntziGcken und
massive Schmusereflexe aus, denen sogar
der Nikolaus erlag, der sich fur die Hauner
Kinder mit den tollsten Geschenken aus
seinem Nikolaussack besonders ins Zeug
gelegt hat. Alle Getranke, Speisen, Bucher
und Kunsthandwerkliches konnte gegen
eine kleine Spende fUr den Hauner Verein
erworbben werden.

Eindeutig das schonste Event des Jahres
im Dr. von Haunerschen Kinderspital, das
GroB und Klein gleichermaBen erfreut und
die Herzen gedffnet hat!

Unser groBer Dank fur das Gelingen gilt
hier vor allem den Minchner Wirten:

Allen voran als Hauptorganisator Christian
Vogler mit seiner Frau Petra vom Augu-
stiner Keller, Frank und Katharina Zérner
vom Gorreshof und Hirschen, Melissa Lamy
vom Augustiner Georgenhof, Werner
Hochreither vom Steyrer am Markt und der
Bratwurst auf dem MUnchner Oktoberfest,
Alon Geibs vom Augustiner GroBwirt, Zie-
gelei und Cafe Puck und Toni Demirel vom
Alten Wirt in Moosach.

...und allen anderen Beteiligten:
HerzenswUnsche e.V. fUr die Lebende
Krippe, den Argeter Alphornbldsern und
dem Mediziner- und Uni Chor der LMU/TU
fUr lhren jeweiligen musikalischen Einsatz,
Mario dem Zauberer, den Mitarbeitern der
Unternehmensberatung Bain & Company,
den Mitarbeitern der Rechtsanwaltskanzlei
Freshfields Bruckhaus Deringer, dem Verein
Forstwirtschaften und Rundhdlzer Herrn

Mayerhofer fUr die Tannenbdume, unserem Nikolaus Herrn Aigner, Moritz, Ulrike und allen anderen Enrenamt-
lichen fUr ihre Hilfe oder selbstgemachten Sachspenden. Ohne diesen ehrenamtlichen Einsatz hatten wir diesen
Christkindlmarkt niemals auf die Beine stellen kbnnenl!!! Vielen, vielen Dank!!!

Wenn auch Sie fiur die Kinder des Dr. von Haunerschen Kinderspitals etwas Gutes tun méchten, dann spenden Sie
bitte an den HAUNER VEREIN!

Gesegnetes neues Jahr!
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Liebe Freunde und Forderer des Hauner Vereins,

Als die dreijdhrige Anna im Arztzimmer der Ambulanz sieht, dass ihr Blut abgenommen werden soll, ist sie mit ihrer Geduld am
Ende! Mit Hédnden und FiiBen, Geschrei, Gezeter und einem Weinkrampf versucht das kleine Mddchen sich zu widersetzen. Die Blu-
tentnahme erfolgt dennoch.! Fiir Anna der schlimmste Augenblick in ihrem bisherigen kleinen Leben!

Leopold, 7 Jahre, hat auch schreckliche Angst. Bei ihm sollen die Verbdnde gewechselt werden. Er hat sich mit kochendem Wasser
schwer verbriiht und die Wunden miissen gereinigt werden.

Schmerzen ganz allgemein stellen ein alltégliches Problem in der Versorgung kranker Kinder dar. Negative Auswirkungen durch
nicht ausreichend behandelte Akutschmerzen kénnen zu dramatischen Langzeitfolgen fiihren, wie Angststérungen, Ausbildung
eines Schmerzgeddchtnisses oder einer Chronifizierung von Schmerzen ...

...und Angst vor Schmerzen wiederum erh6ht das Schmerzempfinden!

Aufmerksamkeit, Gedanken und Gefiihle kbnnen auch bei akuten Schmerzen das Schmerzempfinden verstérken oder schwdchen.
Das weil3 jeder, der schon einmal ein Kind hat stiirzen sehen, das schmerzerfiillt zur Mutter Iéuft. Wenn es dann zum Trost in den
Arm genommen wird oder ein Eis bekommt, kann es sein, dass der Schmerz in den Hintergrund tritt, bevor es spdter wieder den
Schmerz stirker empfindet. Unsere Aufmerksamkeit kann also so stark von dem akuten Schmerz ablenken, dass wir ihn zeitweise
nicht mehr wahrnehmen.

Wir von der Haunerschen Kinderklinik wollen dem Schmerz den Kampf ansagen und dafiir brauchen wir lhre
Unterstiitzung!

Mit einem eigenen , Kinder-Schmerzteam” soll ein innovatives Modell geschaffen werden, das nicht nur mit medikamentéser
Schmerztherapie nach Eingriffen punktet, sondern vor allem auch bei nicht-medikamentésen Strategien (zum Beispiel Aufmerk-
samkeitsumlenkung oder Hypnose). Doch die Schulungen und das zuscditzliche Personal kosten Geld, das wir in Form einer Anschub-
finanzierung gerne geben wiirden.

Nicht nur Anna und Leopold wiirden von einer modernen Schmerztherapie profitieren, sondern auch die etwa 65.000 kleinen und
grofBen Patienten mit oft schweren chronischen Erkrankungen oder Unfdllen, die jahrlich die ,Haunersche” durchlaufen.

Bitte helfen Sie mit einer Spende, dass kiinftig den Kindern des Dr. von Haunerschen Kinderspitals Schmerz soweit als méglich
genommen werden kann und die Ablenkung von Schmerzen mit alternativen Strategien in den alltdglichen Ablauf implementiert
wird.

Mit den besten Wiinschen fiir das Neue Jahr,
lhr -

Prof. Dr. Dr. Dr. hc mult. Dieter Adam
1. Vorsitzender

Spendenkonto:

Hauner Verein

IBAN: DE 04 7015 0000 0907 2052 07
BIC: SSKMDEMM
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Vantobra® 170 mg

Lasung fir einen Vernebler
Tobramycin

Zur Inhalation

D Packuing enthiit

o Firen KArion. i 56 Ampreien md Liseng
U evwen. Vermeiies i T ok een

Ere i il genem Tolens™® ermelier

B

Tobramycin
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Inhalation in 4 Minuten durch Sicherheit vergleichbar mit TIS. Vergleichbare Wirksamkeit
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Kombination. '=* Vertraglichkeit als TIP. >-8

WWW.pari.com/vantobra

Referenzen

1. Sands D, et al. Journal of Cystic Fibrosis 13 (6) (2014) 653-660 2. SmPC TOBI Podhaler. 3. Hubert E, et. al. Journal of Cystic Fibrosis 8 (2009) 332-337. 4. Govoni M et al. Respiratory Drug Delivery (2012) 459-464. 5.
Citation: Summary of opinion, EMA/EHMP/780275/2014; 22. Jan 2015. 6. Data on file PARI Study 12012.101, 05-2016. 7. Konstan MW, et al. Journal of Cystic Fibrosis 10 (2011) 54-61. 8.

Abkurzungen: TIS = Tobramycin Inhalation Solution 300 mg/5 ml; TIP = Tobramycin Inhalation Powder

Vantobra® 170 mg L6sung fiir einen Vernebler

Wirkstoff: Tobramycin. Zusammensetzung: Jede Ampulle mit 1,7 ml enthélt 170 mg Tobramycin. Sonstige Bestandteile: Natriumchlorid, Calciumchlorid, Magnesiumsulfat, Wasser fur Injektionszwecke, Schwe-
felsaure und Natriumhydroxid zur pH-Einstellung. Anwendungsgebiete: Behandlung einer chronischen Infektion der Lunge mit Pseudomonas aeruginosa bei Patienten im Alter von 6 Jahren und alter mit Muko-
viszidose. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder einen der sonstigen Bestandteile. Nebenwirkungen: Gelegentlich: Dyspnoe, Dysphonie, Pharyngitis, Husten. Selten: Laryngitis, Anorexie,
Schwindelgefiihl, Aphonie, Kopfschmerzen, Gehérverlust, Tinnitus, Hdmoptyse, Epistaxis, Asthma, Lungenfunktionsstérung, Beschwerden im Brustkorb, Husten mit Auswurf, Rhinitis, Bronchospasmus, Erbrechen,
Mundulzerationen, Ubelkeit, Geschmacksstérung, Hautausschlag, Asthenie, Pyrexie, Schmerzen, Brustschmerzen, schlechtere Werte bei Lungenfunktionstests. Sehr selten: Mykose, orale Candidose, Lymphadenopa-
thie, Uberempfindlichkeit, Schlafrigkeit, Ohrenschmerzen, Ohrerkrankungen, Hypoxie, Hyperventilation, Sinusitis, Diarrh®, Bauchschmerzen, Urtikaria, Pruritus, Riickenschmerzen, Unwohlsein. Warnhinweis: Arznei-
mittel fur Kinder unzuganglich aufbewahren. Im Kihischrank lagern. Verschreibungspflichtig. Weitere Angaben: siehe Fachinformation. PARI Pharma GmbH, D — 82319 Starnberg. Stand September 2016.
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