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VORWORT

Verehrte Leserinnen und Leser,

liebe Kolleginnen und Kollegen,

seit nunmehr 10 Jahren erscheint zweimal jihrlich
das Hauner-Journal, in dem die Kinderklinik und Kin-
derpoliklinik sowie die Kinderchirurgische Klinik iiber

ihre klinischen und wissenschaftlichen Aktivititen, darii-

ber hinaus aber auch iiber die sonstigen Ereignisse im
»~Haunerschen® berichten. Dem besonderen 10jihrigen
Jubildum werden wir im Herbst/Winter-Heft dieses Jahres Rechnung tragen. Im letzten Heft, das
im Dezember 2008 erschien, haben wir einen ausfiihrlichen Riickblick auf die vom ,,Haunerschen®
ausgerichtete Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft fiir Kinder- und Jugendmedizin, sowie der
Deutschen Gesellschaft fiir Kinderchirurgie, gegeben. Mit der hohen Zahl von 3.600 Teilnehmern
konnten wir den Kongress wissenschaftlich ebenso wie finanziell besonders erfolgreich fiir unsere
Gesellschaften abschliefSen.

Seither haben sich wieder eine Reihe von Verdnderungen in Klinik, Forschung und Lehre ergeben,
die das Haunersche nach dem Motto ,Wandel trotz Kontinuitdit* seit Jahrzehnten kennzeichnen.

Aufgrund der Neuordnung der Sozialpddiatrie in Miinchen, die von Seiten der Klinikleitung
mit Hilfe des Sozialministeriums und des Trigers des Entwicklungsneurologischen Zentrums, dem
Bayerischen Landesverband fiir Korper- und Mehrfachbehinderte e.V., initiiert wurde, wird unserem
Konzept einer modernen integrierten Sozialpddiatrie folgend die ,,stand-alone® Situation des Kinder-
zentrums in der Heiglhofstrafle aufgegeben und die Sozialpddiatrie wieder in die grofien pddiatrischen
Universitdtskliniken am Standort Miinchen integriert.

Wiihrend das Kinderzentrum mit einem Stiftungslehrstuhl fiir Sozialpddiatrie an die Kinderklinik
der TU assoziiert wird, wurde ,links der Isar“ das Entwicklungsneurologische Zentrum am Hau-
nerschen Kinderspital auf Antrag des Trigers, des Bayerischen Landesverbandes fiir Korper- und
Mehrfachbehinderte e.V. und dank der besonderen Unterstiitzung durch die niedergelassenen Kol-
legenInnen in ein Sozialpddiatrisches Zentrum (SPZ) umgewandelt. Neben der Leitung der Neuro-
pddiatrischen Abteilung hat Herr Prof. Dr. Florian Heinen auch die Leitung dieses integrierten SPZ
iibernommen. Hier wird in den nichsten Monaten (und Jahren) die Versorgung der uns anvertrauten
Kinder wesentlich und nachhaltig verbessert werden konnen: So konnen beispielsweise die deutsch-
landweit wie international fiihrenden Arbeiten in der Versorgung von Kindern mit Cerebralparesen
nun auch strukturell weiterentwickelt werden.

GrofSes Zukunftsthema der Pidiatrie ist die Versorgungsforschung: In das Haunersche Kinderspi-

tal eingegliedert wird die mit Schwerpunkt Epidemiologie arbeitende Forschungsabteilung unter der
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Leitung von Prof. Dr. R. von Kries, sozusagen als Briickenprofessur zwischen dem Haunerschen und
seinem SPZ. Sie erhdlt die neue Denomination ,Abteilung fiir Soziale Pidiatrie, Epidemiologie und
Versorgungsforschung”.

Aktivititen bediirfen ihrer Verortung: bis zur Fertigstellung eines konzeptionell umfassenden
Mutter-Kind-Zentrums in GrofShadern, wird fiir das SPZ ein neues, attraktives bauliches Verfiigungs-
konzept realisiert werden.

Eine Erginzung der Ressourcen auf wissenschaftlichem und klinischem Gebiet erfahren die Klinik
und das SPZ durch eine finanzielle Zuwendung der Alfried-Krupp-von-Bohlen und Halbach-Stiftung
in Hohe von 1 Million € fiir eine Professur fiir Palliativpidiatrie. Mit Hilfe dieser Mittel sowie Res-
sourcen der Klinik soll in den néichsten fiinf Jahren eine Abteilung aufgebaut werden, iiber die die Ver-
sorgung von schwerkranken und sterbenden Kindern gewdhrleistet werden soll. Schon jetzt fiillt dieser
Bereich, der sich in den letzten Jahren dank der ,Stiftung Hospiz“ (Vorsitzende: Prinzessin Beatrice
von Bayern) entwickelt hat, eine groffe Versorgungliicke. Den Ruf auf die W2-Lebenszeitprofessur hat
in der Zwischenzeit Frau Prof. Dr. Monika Fiihrer angenommen, viele Jahre Oberirztin in der onko-
logischen Abteilung und Schiilerin der immer noch in der Praxis aktiven und unvergessenen Leiterin
des onkologischen Bereichs in der Kinderpoliklinik, Frau Prof. Dr. Bender-Gotze.

Im Laufe des Jahres werden die rundum erneuerte, teilweise auch komplett umgebaute Siug-
lingsstation und die Station Intern 5 (Schwerpunkt: Mukoviszidose) mit Mutter-Kind-Einheiten und
Einheiten fiir Jugendliche, fertig gestellt. Ohne Spenden in Millionenhdhe, u. a. von Sternstunden,
Klosterfrau, ,Ein Herz fiir Kinder® (Bild-Zeitung), sowie Privatspendern, wire der Ausbau auch die-
ser Stationen nicht moglich gewesen.

Unser Dank gilt daher auch an dieser Stelle all denen, die uns in der Vergangenheit finanzielle und
ideelle Hilfe haben zuteil werden lassen.

Auch in Zukunft werden wir ohne solche Unterstiitzung, geht es um die um optimale Versorgung
unserer in der Regel schwer kranken Kinder, nicht auskommen konnen.

Wie immer wiinschen wir am Ende unseres Sommerheftes Eltern und Kindern, die wir betreut
haben und die wir betreuen, einen schonen Sommer, Gesundheit und erholsame Ferien. Diese

Wiinsche gelten auch allen unseren Lesern.

r.
l" | - = . ..__.-
U (P ooy Ly
Tl I'q_ 'I'..- l‘_."l'. : !ll_.l'\-!.ll.‘ 11.\\.. ['H.. I #‘I
Prof. Dr. med. Dr. h. c. D. Reinhardt Prof. Dr. D. von Schweinitz

7



8 | Dr. von Haunersches Kinderspital-LMU

Therapie Antikorpermangel

Konzeption

Abb. 1

Verlauf des IgG-
Spiegels bei
Patienten mit
Antikdrpermangel-
Syndromen und
Korrektur durch IgG-
Substitution

immunglobulin
Substitution

Keine
eigenstandige lgG-
Bildung: Kind mit
AntikGrpermangel

Subkutane

Immunglobulinsubstitution

...als Heimtherapie bei Patienten mit Antikorpermangel-Syndromen -

10 Jahre Erfahrung mit liber 100 Patienten

Florian Hoffmann, Julia Busse, Steffi Schlieben, Gaby Strotmann, Bernd H. Belohradsky, Gundula Notheis

EINLEITUNG

Patienten mit primiren Antikorpermangel-
syndromen leiden unter rezidivierenden, zum
Teil lebensbedrohlichen Infektionen. Rekurrie-
rende bakterielle Infektionen des Respirations-
traktes (Otitis, Sinusitis, Bronchitis, Pneumo-
nie) stehen im Vordergrund, wobei sich bei
verzogerter Diagnosestellung und verspitetem
Behandlungsbeginn rasch irreversible Lungen-
verinderungen (Bronchiektasen) und schliefllich
eine respiratorische Insuffizienz entwickeln kon-
nen. Die frithe Diagnosestellung und der sofor-
tige Therapiebeginn sind bei primiren B-Zell-
Defekten entscheidend fiir die Prognose der
Patienten. Werden Neugeborene und Sauglinge
zundchst noch durch miitterlich iibertragene
Antikorper der Mutter geschiitzt, so miissen
diese bei Patienten mit angeborenen Defekten in

der selbststindigen Antikorperbildung ab dem
4. bis 12. Monat nach der Geburt substituiert
werden (Abb. 1).

Seit Anfang der 80er Jahre wird die intrave-
nose Verabreichung von humanen Immunglo-
bulinen am héufigsten angewendet (IVIG). Die
subkutane Applikation von Immunglobulinen
(SCIG) ist in den letzten 20 Jahren im Rah-
men der Heimtherapie zu einer alternativen
Behandlungsmethode geworden und wurde in
Deutschland mit dem ersten zugelassenen Pra-
parat 2003 eingefithrt. Unter der subkutanen
Immunglobulinapplikation konnte gezeigt wer-
den, dass es sich um eine gut durchfiithrbare
und effektive Alternative zur IVIG-Substitution
handelt. Neben der deutlichen Kostenersparnis
besteht ein weiterer grofler Vorteil in der Mog-
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Agammaglobulindmie und Hypogammaglobulindmie, allgemeine varia-
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lichkeit einer unkomplizierten Heimtherapie,
welche durch eine gréfiere Unabhingigkeit und
Eigenverantwortung die Akzeptanz bei den Pati-
enten fordert.

Derzeit haben iiber 100 Patienten an unserer
interdisziplindren Patienten- oder Elternschu-
lung zum Erlernen der subkutanen Immunglo-
bulingabe teilgenommen. In Zukunft ist mit
einer weiteren Verbreitung dieser Darreichungs-
form zu rechnen.

ENTWICKLUNG DER SUBKUTANEN
THERAPIE MIT IMMUNGLOBULINEN

Seit iiber 50 Jahren wird die Substitutionsthe-
rapie mit polyvalenten humanen Immunglobu-
linen (IgG) genutzt, um Patienten mit priméren
und sekundiren B-Zell-Defekten vor Infektionen
und Folgeschidden zu schiitzen.

Fiir die meisten dieser Patienten existiert bis
zum heutigen Tage keine kurative Behandlungs-
alternative zu den regelmafig und lebenslang
durchzufithrenden Infusionen.

1952 beschrieb Ogden C. Bruton einen 8-jih-
rigen Jungen mit einer Agammaglobulindmie,
den er mit einer subkutanen IgG-Substitutions-
therapie erfolgreich behandelte.!

Dies stellt den ersten Fallbericht einer subku-
tanen IgG-Applikation dar.

Trotzdem wurde bis 1980 hauptsichlich die
intramuskuldre Verabreichung der Immunglo-
buline (IMIG) angewendet. Die IMIG-Substitu-
tion wies signifikante Nachteile auf, wie Schmer-
zen an der Injektionsstelle, anaphylaktoide Reak-
tionen, langsame Resorption der Antikérper aus
dem Gewebe und proteolytischer Abbau der IgG
im Muskelgewebe. Zusitzlich fithrte die einge-
schrankte intramuskulire Volumengabe haufig
nur zu subtherapeutischen IgG-Spiegeln und
damit zur insuffizienten Substitution.?

Aus diesem Grunde begann man bereits in
den 50er Jahren mit der Entwicklung intravenos
vertriglicher Immunglobulinpriparate, die ab
Mitte der 80er Jahre auf breiter Basis verfiigbar
wurden und damit die IMIG-Priparate ablosten’.
Die IVIG ermoglichten die Gabe ausreichend
hoher Dosen, die sofort im Korper verfiigbar
waren und somit auch in akuten Situationen ein-
gesetzt werden konnen. Zudem ist diese Form der
Substitution deutlich weniger schmerzhaft und
erwies sich in vielen Studien als wirksamer und
zuverlissiger. Behandlungseinschrinkungen der
iv.-Applikation waren das Risiko von anaphylak-
toiden Reaktionen, schlechte Venensituationen
bei Kleinkindern, hohe Behandlungskosten,
und aus rechtlichen Griinden, die stundenlange
Uberwachung der Infusionen im Krankenhaus
oder einer Praxis.

Diese Nachteile fihrten, parallel zur Ent-
wicklung intravendser Pradparate, ab 1980 zu
Studien tiber eine langsame (1-2 ml/h) subkutane
Gabe von IgG (SCIG) mit Hilfe einer tragbaren

Infusionspumpe. Die gute Vertriglichkeit, das
Fehlen von unerwiinschten systemischen Neben-
wirkungen und die praktische Handhabung mit
geringer Einschrankung der Patienten im Alltag
waren bemerkenswert.® Trotz der vielverspre-
chenden Ergebnisse wurde die langsame subku-
tane Ersatztherapie bald wieder aufgegeben. Der
Grund lag in den langen Infusionszeiten von bis
zu 10 h bei einer Dosis von 10ml.’

Endgiiltig durchgesetzt hatte sich die sub-
kutane Infusion mit Einfithrung der schnellen
Gabe (bis >35 ml/h). Sie wird, etabliert durch
die Stockholmer Arbeitsgruppe von Gardulf et
al., bereits seit Anfang der 90er Jahre erfolgreich
in den skandinavischen Lindern durchgefiihrt*
und fand nun als Alternative zur iv.-Gabe auch
zunehmend Einsatz in Deutschland. Diese als
Heimtherapie durchzufithrende Applikation
wird von immer mehr Erwachsenen und auch
Kindern angewendet. In Deutschland wurden
die ersten Préparate fir SCIG 2003 zugelassen.

DOSIERUNG UND VERABREICHUNG

Die empfohlene mittlere Dosierung fiir die
SCIG-Applikation betragt 100 mg/kg KG/Woche
und erfolgt tiber eine batteriebetriebene Pumpe
in das subkutane Gewebe. Entgegen der alle
3-(4) Wochen durchgefiihrten intravenosen IgG-
Substitution (empfohlene Dosierung 400 mg/
kg/3 Wochen) erfolgt die subkutane Infusion
mit kleineren Mengen in engeren zeitlichen
Abstanden (1-2 x pro Woche). Als bevorzugte
Punktionsstellen dient das subkutane Fettgewebe
an Bauch oder Oberschenkel. Pro Injektions-
stelle konnen alters- und konstitutionsabhingig
5-20 ml verabreicht werden.

Die initiale Infusionsgeschwindigkeit betragt
10ml/h, kann aber individuell auf bis zu 35
ml/h und mehr gesteigert werden. Zur Reduzie-
rung des Zeitaufwandes konnen Y-Katheter zur
simultanen Infusion an zwei Infusionsstellen
eingesetzt werden. Bei Kleinkindern werden die
Eltern auflerdem in die simultane Stichtechnik
eingelernt, d.h. gleichzeitiger Stich und anschlie-
Bende Infusion an 2 Korperstellen. Bei Kindern
ist die Verwendung von EMLA-Pflastern zur
schmerzlosen Punktion zu empfehlen.

Vor Beginn der Heimtherapie miissen der
Patient, bzw. seine Eltern die selbstdndige Durch-
tithrung der SCIG Substitution erlernen. Hier-
zu findet eine Patienten-/Elternschulung unter
interdisziplindrer Anleitung von Arzten und
Schwestern statt.

Grundsitzlich gibt es fiir die SCIG-Behand-
lung keine Altersbegrenzung nach unten, unser
jingster Patient war zum Zeitpunkt der Einstel-
lung auf SCIG 5 Monate alt. Ab einem Alter von
ca. 12 Jahren konnen die Patienten bereits aktiv
selbst in die Verantwortung genommen werden
und werden dementsprechend auch in die Schu-
lungsphase integriert.



PRAPARATE

Es existieren zur Zeit in Deutschland drei
Priparate, welche fiir die subkutane Applika-
tion zugelassen sind. Es handelt sich um Viva-
globin® (CSL Behring GmbH), Gammanorm®
(Octapharma GmbH), und Subcuvia® (Baxter
GmbH). Vivaglobin® und Subcuvia® enthalten
polyvalentes, humanes IgG in einer Konzentra-
tion von 160 mg/ml (16% Losung), Gammanorm
in 16,5% Losung. Die Herstellung erfolgt aus
einem Spenderpool von mindestens 1000 euro-
péischen und/oder amerikanischen Spendern.
Die Spenderauswahl erfolgt nach strengen Kri-
terien mit einer breiten, routineméafligen, virolo-
gischen Testung, einschliefdlich HBV, HCV und
HIV. In den Herstellungsprozess integriert sind
verschiedene Virusinaktivierungs- und Elimi-
nierungsverfahren. Alle drei Prédparate sind fiir
Kinder und Erwachsene zugelassen.

PHARMAKOKINETIK

Im Gegensatz zur IVIG Therapie, bei der der
Serum-Spiegel nach Erreichen des Peak-Spiegels
nach der Infusion tber die Zeit rasch abfallt
und hiufig vor der nichsten Infusion bereits im
subtherapeutischen Bereich liegt, kann durch
die subkutane Gabe ein konstanterer Serum-
IgG-Wert mit geringeren Schwankungen des
Serum-IgG-Spiegels erzielt werden (Abb 2). Die
subkutane IgG-Applikation fithrt aufgrund der
verzOgerten Resorption zu einem langsameren,
aber kontinuierlichen IgG-Anstieg und gleich-
mifligen Serumspiegeln. Maximalspiegel werden
nach 2-4 Tagen erreicht. Durch die kurzen regel-
mifligen Abstinde der Substitution kann der
IgG-Spiegel auf einem konstantem Niveau gehal-
ten und ein Absinken unter die therapeutisch
wirksame Schwelle vermieden werden.®

WIRKSAMKEIT BEl ERWACHSENEN

Im Vergleich mit unbehandelten Patienten
kommt es zu einer Abnahme der Héufigkeit von
Infektionen der oberen und unteren Atemwege
unter subkutaner Immunglobulintherapie. Eine
Erhéhung des Serum-Spiegels von 3g/l auf 6g/1
korrelierte mit einer Reduktion der Bett-, Fieber-,
und Krankheitstage.

Die Mehrzahl der Patienten bestitigte den
Rickgang der Infektionen. Im Vergleich zur
intravendsen Verabreichung zeigten sich unter
SCIG weder eine Verschlechterung noch eine
Verbesserung der Outcome-Variablen wie Infek-
tionsfrequenz oder Zunahme von Fehltagen in
Schule oder Arbeit.® Somit kann die subkutane
Immunglobulintherapie als zumindest gleich-
wertige Alternative zur intravendsen Applikation
gesehen werden.

WIRKSAMKEIT BEI KINDERN

Zur SCIG-Anwendung bei Kindern gibt es
bisher nur wenig Daten. Eine Studie bei Kindern
mit einer grofleren Fallzahl stammt von Gaspar
et al’, in der 26 Kinder (Alter: 1,5 Monate - 15
Jahre) untersucht wurden. 15 Kinder wurden
wegen schlechter Venenverhiltnisse (n=12) oder
auf Wunsch der Eltern (n=3) von IVIG auf SCIG
umgestellt, 11 weitere, nicht vorbehandelte Kin-
der erhielten ab Diagnosestellung SCIG.

Die IgG Spiegel der mit IVIG vorbehandelten
Kinder blieben im altersentsprechenden Norm-
bereich und die der nicht vorbehandelten Pati-
enten lagen nach spitestens sechs Behandlungs-
monaten im Normbereich. Es traten wihrend des
mittleren Beobachtungszeitraumes von 2 Jahren
(Spannweite 6 Monate - 3,5 Jahre) bei keinem der
Patienten schwere Infektionen oder infektions-
bedingte Hospitalisationen auf. Auch fiir Kinder
konnte somit eine vergleichbare Effektivitat fiir
IVIG und SCIG gezeigt werden.

NEBENWIRKUNGEN

Gardulf et al* zeigten anhand eines Ver-
gleichs, dass die Inzidenz von unerwiinschten
Nebenwirkungen fiir IVIG bei 14% (kumulierte
Héufigkeit), bei IMIG bei 5% und fiir SCIG bei
<1% lag, von denen die meisten als mild und
transitorisch eingestuft wurden. Unter SCIG-
Infusionen wurden keine schweren und anaphy-
laktoiden Nebenwirkungen berichtet, bei keiner
der leichten oder mittelschweren Nebenwir-
kungen musste eine medizinische Behandlung
eingeleitet werden.

Aus diesem Grund erhalten die Patienten fiir
die subkutane Immunglobulinsubstitution keine
Versorgung durch einen Adrenalin-Notfall-Pen
mehr. Eine ausfithrliche Aufklirung iiber die
Symptome und das Vorgehen bei Verdacht auf
anaphylaktoide Reaktion sollte trotzdem Gegen-
stand der Patienten- oder Elternschulung sein.

Die Nebenwirkungen bei SCIG konnen als
mild eingestuft werden. Es kann wéhrend oder
unmittelbar nach Verabreichung zu Lokalreak-
tionen in Form von temporirer Rétung, Indu-
ration, Schwellung oder Juckreiz an der Injekti-
onsstelle kommen. Diese bestehen zumeist 2 bis
24 Stunden, sind in der Regel wenig schmerzhaft
und bessern sich mit zunehmender Behand-
lungsdauer (Abb. 3)* Hervorzuheben ist, dass
gerade bei Patienten mit schweren systemischen
und anaphylaktischen Nebenwirkungen unter
vorheriger intravenodser oder intramuskuldrer
IgG-Therapie die subkutane Applikation ohne
erneutes Auftreten schwerer Nebenwirkungen
angewendet werden konnte und damit fiir dieses
Patientenkollektiv die SCIG-Anwendung die ein-
zige Moglichkeit einer suffizienten Substitution
und damit Schutz vor lebensbedrohlichen Infek-
tionen darstellt.
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Abb. 2
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Abb. 3

Haufigkeit von infusionsbedingten
Lokalreaktionen im Verhdltnis zur
Behandlungsdauer.?

Abb. 4
Pharmakodkonomische
Analyse der Behandlungsko-
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intravendse IgG-Applikation
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KOSTEN

In zwei 1995 veroffentlichten Publikationen
konnte eine Kostenersparnis von ca. 50% durch
die subkutane Verabreichung im Vergleich zur
i.v.-Substitution gezeigt werden’. Diese Kostener-
sparnis ist neben den deutlich niedrigeren Pri-
paratekosten durch die reduzierten Arzt- und
Krankhausbesuche erklirt. Wegen der unter-
schiedlichen Gesundheitssysteme sind diese
Daten nicht direkt auf deutsche Verhiltnisse
tibertragbar. Daher wurde eine pharmokodkono-
mische Untersuchung in Deutschland durchge-
fithrt', die zeigen konnte, dass auch in Deutsch-
land die Behandlungskosten fiir SCIG-Therapie
etwa bei 50% der IVIG-Therapie liegen (Abb. 4).
In diese Gesamtrechnung eingeflossen sind auch
die Pumpen fiir die SCIG-Therapie.

VERBESSERUNG DER LEBENS-
QUALITAT DURCH HEIMTHERAPIE

Vor Beginn der Heimtherapie muss der Pati-
ent die selbststindige Durchfithrung der SCIG-
Substitution erlernen. Hierzu findet in unserer
Tagesklinik eine interdisziplindre und indivi-
duelle Patientenschulung unter medizinischer
Anleitung an durchschnittlich vier Terminen
statt. Erst danach konnen die meisten Patienten/
Eltern die Infusion selbststindig zu Hause vor-
nehmen.

Mehrere Studien belegen, dass die subkutane
Heimselbstbehandlung von den Patienten gut
akzeptiert wird. Sie ermdglicht es den Patienten,
Eigenverantwortung zu tibernehmen, auf hiu-
fige mehrstiindige Klinikbesuche zu verzich-
ten und somit ein unabhdngigeres Leben zu
fithren. Die Patienten bestitigen eine Verbes-
serung ihrer Lebensqualitit, v.a. in Bezug auf
ihren Gesundheitszustand.*?° In einer Studie
von Gardulf et al'* konnte gezeigt werden, dass
die subkutane Heimselbsttherapie den mittle-
ren Lebensqualitits-Index signifikant verbesserte
(Abb. 5), (Skalenbereich 15 - 105; eine maximale
Punktzahl von 105 bedeutet die hochst mogliche
Zufriedenheit mit der IgG-Behandlung). Die
zeitliche und emotionale Belastung der Eltern
eines erkrankten Kindes konnte reduziert wer-
den und familidre Aktivititen mussten seltener
unterbrochen werden. Sowohl Erwachsene als
auch Kinder betonten die gréflere Unabhingig-
keit, die grofiere Bequemlichkeit der Therapie,
geringere Beeintrachtigung in der Arbeit/Schule
und die Moglichkeit, aktiver an der Behandlung
der Krankheit teilzunehmen.

NACHTEILE DER BEHANDLUNG MIT
SCIG

Einen Nachteil der SCIG-Therapie stellen die
hiufigeren Infusionen dar. Dabei kommt es oft zu
Lokalreaktionen wie Schwellungen, Rétungen,
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Basisinformation

Vivaglobin® 160mg/ml Injektionslésung (subkutane Anwendung) Amp. 5ml, Flasche
10ml, 20ml. Zusammensetzung: Normales Immunglobulin vom Menschen 160
mg/ml, davon mind. 95% IgG mit folgender Subklassenverteilung: IgG1 ca. 61%,
19G2 ca. 28%, 19G3 ca. 5%, 19G4 ca. 6%, IgA max. 1,7mg/ml. Sonstige Bestand-
teile: Natrium (als Chlorid und Hydroxid) 0,8 -1,6 mg/ml, Glycin, NaCl, HCl bzw.
NaOH (in geringen Mengen zur Einstellung des pH-Wertes), Wasser fiir Injek-
tionszwecke. Anwendungsgebiete: Substitutionstherapie bei Erwachsenen
und Kindern mit primarem Antikérpermangelsyndrom (PID) wie z. B. kongeni-
tale Agammaglobuling und Hypogammaglobulinamie, ine variable
Immunmangelkrankheiten, schwere kombinierte Immunmangelkrankheiten,
1gG-Subklassenmangel mit rezidivierenden Infektionen. Substitutionstherapie
bei Myelom oder chronischer lymphatischer Leukémie mit schwerer sekundarer
Hypogammaglobulindmie und rezidivierenden Infektionen. Gegenanzeigen:
Uberempfindlichkeit gegen jegliche Bestandteile des Préparates. Vivaglobin®

darf nicht intravasal injiziert werden. Es darf auBerdem nicht intramuskular
verabreicht werden, wenn eine schwere Thrombozytopenie oder andere Gerin-
nungsstorungen vorliegen. Schwangerschaft und Stillzeit: Es liegen keine
kontrollierten klinischen Studien zur Anwendung in der Schwangerschaft vor.
Die Verabreichung des Arzneimittels an schwangere Frauen oder stillende Miitter
sollte deshalb sorgfaltig abgewogen werden. Die lange klinische Erfahrung mit
Immunglobulinen Iasst erkennen, dass keine schadigende Wirkung auf den Verlauf
der Schwangerschaft, den Fotus oder das Neugeborene zu erwarten sind. Neben-
wirkungen: In einer klinischen Studie zur s.c. Verabreichung mit 60 Patienten wur-
den die folgenden Nebenwirkungen beobachtet. Sehr haufig: Schwellung, Entziin-
dung, R6tung, Verhértung, drtliche Hitze, Juckreiz, Himatome oder Hautausschlag.
Die Haufigkeit der Reaktionen nahm im Verlauf der ersten 10 Infusionen sehr schnell
ab, sobald die Patienten mit der Behandlungsmethode vertraut wurden. In Einzelfal-
len: Allergische Reaktionen einschlieBlich Blutdruckabfall, generalisierte Reaktionen
wie Schiittelfrost, Fieber, Kopfschmerzen, Unwohlsein, leichte Riickenschmerzen,
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Synkope, Schwindelgefiihl, Ausschlag, Bronchospasmus. Zusatzlich wurden nach der
Markteinfihrung die folgenden Nebenwirkungen gemeldet: Allergische / anaphylak-
tische Reaktionen einschlieBlich Atemnot, Hautreaktionen, in Einzelféllen bis zum
anaphylaktischen Schock, selbst wenn Patienten keine Hypersensitivitat bei fritheren
Gaben zeigten. Generalisierte Reaktionen wie Ubelkeit, Erbrechen, Gelenkschmerzen,
Kopfschmerzen (moglicherweise infolge erhdhten Blutdrucks), Migrane. Kreislauf-
reaktionen insbesondere bei unbeabsichtigter intravasaler Gabe. Die Mdglichkeit
der Ubertragung von Infektionskrankheiten durch Erreger — auch bisher unbekannter
Natur — bei der Anwendung von aus menschlichem Blut oder Plasma hergestellten
Arzneimitteln kann trotz Durchfiihrung effektiver Herstellungsschritte zur Inaktivie-
rung / Eliminierung nicht vollstandig ausgeschlossen werden. Hinweis: Ausfiihrliche
Informationen siehe Fachinformation. Stand April 2009. Verschreibungspflichtig.
Pharmazeutischer Unternehmer: CSL Behring GmbH, Emil-von-Behring-Str. 76,
D-35041 Marburg; Verkauf Deutschland, Philipp-Reis-Str. 2, D-65795 Hattersheim,
Tel. (069) 305-8 44 37, Fax (069) 305-1 71 29
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Abb. 6
Leitfaden zur praktischen Durchfiihrung der subkutanen IgG-Verabreichung
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Schmerzhaftigkeit oder Indurationen an der Ein-
stichstelle. Dabei besteht eine inverse Korre-
lation des Auftretens lokaler Nebenwirkungen
mit dem Bodymass-Index. Das heifit, je diinner
der Patient ist, desto ausgeprigter konnen die
Lokalreaktionen sein. Des Weiteren erfordert
die subkutane Therapie ein hoheres Mafl an
Verantwortungsbewusstsein beim Patienten, was
sich als Vorteil der Behandlung darstellen kann.
Je nach individuellem Ermessen stellt sich die
Frage der Einschrinkung oder des Gewinns fiir
die Freizeit.

Die hiufige Erinnerung und Auseinanderset-
zung des Patienten mit der Erkrankung durch die
selbststdndige Therapie kann als positiv empfun-
den werden, aber auch eine Belastung darstellen.

Durch die Heimtherapie werden die Patienten
entgegen den 3-4-wochentlich durchgefithrten
IVIG-Infusionen seltener in unserer Ambulanz
gesehen. Es muss deshalb streng darauf geachtet
werden, dass die Patienten trotzdem alle 3-6
Monate zu einer ambulanten Vorstellung kom-
men, um klinischen Verlauf, Dosierung, Compli-
ance oder mogliche Komplikationen der Grund-
erkrankung dokumentieren und ggf. anpassen
zu kénnen.

PRAKTISCHE ANWENDUNG VON
SCIG™

Ungefdhr eine halbe Stunde vor Therapiebe-
ginn sollten die Ampullen aus dem Kiihlschrank
genommen werden, um Raumtemperatur zu
ereichen. Es existieren Behandlungs-Sets, in wel-
chen alle Verbrauchsmaterialien wie Spritzen,

—
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Das Bayerische Varizellen-Surveillance Pro-
jekt (BaVariPro) - Welche Auswirkungen
hat die allgemeine Impfempfehlung gegen
Windpocken in Minchen und Bayern?

Ein gemeinsames Forschungsprojekt Miinchner Kinderdrzte und bayerischer Kinderkliniken

Andrea Streng (Dr. von Haunersches Kinderspital, LMU Minchen), Veit Grote (Institut fiir Soziale Pddiatrie und Jugendmedizin
der LMU, Miinchen), Johannes Liese (Universitdts-Kinderklinik, Wiirzburg)

arizellen (Windpocken), hervorgerufen durch eine

Erstinfektion mit dem Varicella-Zoster-Virus (VZV),

werden von vielen Eltern und auch Kinderdrzten oft

als harmlose Kinderkrankheit betrachtet. In der Tat
verlauft die Mehrheit der Krankheitsfélle bei Kindern haufig
komplikationslos. Eine 2003-2004 durchgefiihrte deutsch-
landweite Studie belegte jedoch, dass etwa 2.000 durch
Varizellen bedingte Krankenhausaufnahmen und durch-
schnittlich 5 Todesfille bei insgesamt etwa 650.000 Windpo-
cken-Erkrankungen pro Jahr bei Kindern und Jugendlichen
auftreten. Eine Impfempfehlung fiir Varizellen fiir alle Klein-
kinder wurde im Juli 2004 von der Stindigen Impfkommis-
sion am Robert-Koch-Institut Berlin in den Impfkalender
aufgenommen.

Danach sollen alle Kleinkinder im Alter von 11 bis 14
Monaten zunichst mit einer Impfdosis gegen Varizellen
geimpft werden. Seit 2008 ist eine zweite Dosis zur Verstar-
kung des Impfschutzes empfohlen. Ziele der Impfempfehlung
sind die Verringerung der hohen Krankheitslast und damit
auch eine Reduktion der Varizellen-assoziierten Komplika-
tionen.

Ein weiteres Ziel ist der indirekte Schutz von Risikoper-
sonen, die selbst aus medizinischen Griinden nicht gegen
Varizellen geimpft werden konnen, wie z.B. Sduglinge,
Schwangere, oder Personen, die an einem Immundefekt lei-
den. Voraussetzung fiir den Erfolg der Impfempfehlung ist
die Akzeptanz durch Eltern und Kinderérzte, d.h. das Errei-
chen einer moglichst hohen Durchimpfungsrate. Mit dem
erwiinschten Riickgang der Windpocken bei steigender, aber
nicht ausreichender Durchimpfungsrate konnte es theore-
tisch aber auch zu unerwiinschten Effekten kommen.

Beispielsweise konnten aufgrund der selteneren Kon-
takte zu Windpockenerkrankten Erkrankungen bei Nicht-
Geimpften oder bis dahin Nicht-Erkrankten erst in einem
hoheren Lebensalter auftreten; dies kann mit einer erhchten
Komplikationsrate verbunden sein. Noch nicht vollig geklart
ist auch die Dauer des durch die Impfung vermittelten
Schutzes, und inwieweit und wann Auffrischimpfungen not-
wendig sind. Um moglichen Verdnderungen in der Epide-
miologie des VZV nach Einfithrung der Impfung zu beo-
bachten, fithrt die Forschungsgruppe fiir impfpraventable
Erkrankungen (Leitung: Professor Dr. Johannes Liese, MSc)
in enger Zusammenarbeit mit Miinchner Kinderdrzten und
bayerischen Kinderkliniken ein umfangreiches, mehrteiliges

Projekt zu VZV-Erkrankungen bei Kindern und Jugendlichen
in Bayern durch. Das ,Bayerische Varizellen-Surveillance-
Projekt® (BaVariPro) erhebt dabei seit 2006 im Miinchner
Raum Daten zur Erkrankungshaufigkeit, sowie in gesamten
bayerischen Raum Daten zu Krankenhausaufnahmen und
Komplikationen von Windpocken. Dies geschieht unter Ein-
beziehung von tber 80 Kinderarztpraxen in Miinchen, als
auch von etwa 30 bayerischen Kinderkliniken (,,Klinikerhe-
bung®). Zusitzlich werden in Miinchen jahrliche Befragungen
von je 600 Eltern von Kleinkindern zur Durchimpfungsrate
und zu Faktoren, die die Durchimpfungsrate beeinflussen,
durchgefiihrt (,,Elternbefragung®).

METHODIK

Fir die jahrlichen , Elternbefragungen® werden 600 Eltern
von Kindern im Alter von 18-36 Monaten in Miinchen (Stadt
und Landkreis) zuféllig ausgewéhlt. Die Eltern erhalten Fra-
gebogen zu Lebensumstinden und dem Windpocken- und
Masern-Impfstatus des Kindes, und zu ihrem Informations-
stand beziiglich der Varizellenimpfung.

An der seit Oktober 2006 in Stadt und Landkreis Miin-
chen durchgefithrten Erhebung der Windpocken nehmen
regelmaflig ca. 80-90 Miinchener Kinderarztpraxen teil; dies
entspricht tiber zwei Dritteln aller padiatrischen Praxen in
Miinchen. Die teilnehmenden Praxen tibersenden monatliche
Listen zu den in den verschiedenen Altersgruppen (bis ein-
schliefSlich 16 Jahre) aufgetretenen Windpocken. Zusitzlich
erfasst werden auch Kinder mit Giirtelrose als mogliche Fol-
geerkrankung einer fritheren Varizelleninfektion.

Im Rahmen der ,,Klinikerhebung® stellen etwa zwei Drit-
tel der bayerischen Kinderkliniken der Forschungsgruppe
alljahrlich Daten zu Krankenhausaufnahmen und Komplika-
tionen von Windpocken und Giirtelrose-Erkrankungen zur
Verfiigung. Die BaVariPro-Studie ist als Langzeitprojekt kon-
zipiert, im Folgenden werden die Ergebnisse aus den ersten 1
Y5 Beobachtungsjahren seit 2006 zusammengefasst.

ERGEBNISSE

Die ,Elternbefragungen Ende 2006 bzw. Ende 2007 in
Miinchen ergaben einen Anstieg der Durchimpfungsrate fiir
Windpocken bei 18 bis 36 Monate alten Kindern von 38% auf
51% (Abbildung 1). Hinsichtlich der bereits gut akzeptierten
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ersten Masernimpfung war ein geringer Anstieg von 87% auf O Varizellen-geimpft @ Masern-geimpft ‘
89% zu verzeichnen. In beiden Erhebungsjahren wurde die
Varizellenimpfung von iiber der Hilfte (56%/56%) der ant-
wortenden Eltern als sinnvoll eingeschitzt; bei etwa einem
Fiinftel (22%/19%) der Eltern bestand in beiden Jahren noch
Beratungsbedarf. Ein deutlicher positiver Zusammenhang
(p<0.001) bestand in beiden Erhebungen zwischen drzt-
licher Empfehlung beziiglich der Varizellenimpfung und
dem Varizellen-Impfstatus, sowie zwischen dem Masern-
und dem Varizellen-Impfstatus. Das Einkommen oder der
Ausbildungsstatus der Eltern hatten keinen Einfluss auf die
Impfentscheidung der Eltern.

Im Rahmen der Meldungen durch Miinchner Kinder-
arztpraxen wurden im Zeitraum von Oktober 2006 bis April
2008 insgesamt 8.795 Windpocken-Erkrankungen bei ca. 1.5
Millionen Patientenkontakten berichtet; dies entspricht in Abb.1  Anteil der Kinder mit Windpockenimpfung bzw. mit
etwa 6 Varizellenfillen pro Monat und Kinderarztpraxis, Die Masernimpfung in Miinchen bei den Elternbefragungen
Infektionen zeigten einen jahreszeitlich unterschiedlichen 2006 und 2007.

Verlauf mit deutlichem Friihjahrsgipfel (Abbildung 2). 64%
aller Infektionen traten bei Kindern im Alter von 0 bis 4 Jah-
ren auf, 33% im Alter 5-9 Jahre, und 3% bei 10 -16-Jdhrigen.

Ein Vergleich der Zeitraume Oktober 06 - April 07 und
Oktober 07 - April 08 ergab eine Abnahme der Windpo-
ckenerkrankungen um etwa 30% als ersten Erfolg des Impf-
programms. Komplikationen, die sich am héufigsten als
Hautinfektionen darstellten, ereigneten sich bei 42 (0,5%) der
Windpockenkinder. Zusétzlich wurden 100 Félle von Giirtel-
rose registriert.

Wihrend des 19-monatigen Beobachtungszeitraumes
wurden in den Kinderarztpraxen 13.828 Varizellen- und
19.189 Masernerstimpfungen durchgefiihrt; dies entspricht
durchschnittlich in etwa 9 Varizellen- und 12 Masernimp- 200 1
fungen pro Monat und Praxis. Die durchschnittliche monat- 100
liche Anzahl der jeweiligen Impfungen blieb iiber das Jahr 04
gesehen relativ konstant, abgesehen von geringeren Impfzah-
len im Dezember 2006 sowie im Februar und August 2007, die
am ehesten durch die bayerischen Schulferien bedingt waren.

Varizellen bei bereits gegen Varizellen geimpften Kindern Abb.2 Jahreszeitliche Verteilung der Windpockenfalle (8416
waren selten; sie traten bei insgesamt bei 379 (4%) der 8795 Ungeimpfte und 379 Geimpfte) in Muinchner Kinderarzt-
Kinder mit Varizellen auf (Abbildung 2). Die Mehrzahl (90%) praxen von Oktober 2006 bis April 2008.

der Erkrankungen bei Geimpften waren sogenannte Durch-
bruchsinfektionen (definiert als Auftreten einer Erkrankung
verursacht durch das Wildvirus mehr als 42 Tage nach der
Impfung). Bei Kindern mit Durchbruchsinfektion hatte die
Varizellenimpfung im Alter von durchschnittlich ca. 21 Mona-
ten stattgefunden; der Abstand zwischen Varizellenimpfung
und Durchbruchsinfektion lag im Mittel bei ca. 15 Monaten.
In der Regel verliefen die Durchbruchserkrankungen deutlich
milder als Erkrankungen bei nicht-geimpften Kindern, d.h.
die Kinder zeigen weniger Hautbldschen, weniger Fieber und
weniger Komplikationen. Abbildung 3 illustriert das typische
Erscheinungsbild von Varizellen bei ungeimpften Kindern,
im Vergleich zu geimpften Kindern in Abbildung 4.

Von den an der ,Klinikerhebung® teilnehmenden ca. 30
Kinderkliniken wurden die Daten aus den Jahren 2005 und
2006 detailliert analysiert; diese Kliniken beinhalteten ca.
80% aller Kinderkrankenhausbetten in Bayern. Insgesamt
wurden in diesem 2-Jahres-Zeitraum 570 stationire Patienten
(58% minnlich) mit einer Diagnose fiir Windpocken gemel-
det. Bei 241 (42%) Kindern waren die Windpocken die Haupt-
diagnose (d.h. in der Regel der hauptsichliche Grund fiir den Abb.3  Varizellen bei ungeimpften Kindern (Photographien:
Krankenhausaufenthalt). Die Altersgruppe der Kinder unter Dr. Lyn-Julia Kohl, Dr. Nicola Henrich).
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5 Jahren war am stirksten betroffen, mit einem mittleren
(Median) Alter von ca. 3 Jahren (Abbildung 5). Auch in den
Kinderkliniken zeigte sich ein klarer jahreszeitlicher Verlauf
der Windpocken mit deutlichen Frithjahrsgipfeln. Der Kran-
| kenhausaufenthalt dauerte im Mittel 3 Tage. Schwerere Kom-
plikationen traten bei etwa einem Drittel der Windpocken im
Krankenhaus auf (Abbildung 6). Darunter waren 18 Patienten

mit einer mit Windpocken assoziierten Gehirn- oder Gehirn-
hautentziindung. Auch bei den 147 Krankenhaus-Patienten
mit Giirtelrose kam es in etwa einem Drittel der Fille zu
schwereren Komplikationen.

SCHLUSSFOLGERUNGEN
Abb. 4 Varizellen bei geimpften Kindern (Photographien: Das Bayerische Varizellen Surveillance-Projekt wird seit
Dr. Lyn-Julia Kohl, Dr. Nicola Henrich). dem Jahr 2006 unter reger Beteiligung von Kinderarztpraxen

und Eltern im Miinchener Raum sowie der meisten Kinder-
kliniken in Bayern durchgefiihrt. Erstmals sind damit umfas-
sende Daten zur Auswirkung der allgemeinen Impfung gegen
Windpocken erfasst. Die Elternbefragungen Ende 2006 und
Ende 2007 zeigten eine zwar ansteigende, aber immer noch
relativ niedrige Durchimpfungsrate. Die Befragungen zeigten
auch ganz klar die ausschlaggebende Rolle des Kinderarztes

100 beziiglich der Elternentscheidung fiir oder gegen eine Vari-
N=570 zellenimpfung. Die Beobachtungszeit von BaVariPro ist noch

80 - relativ kurz, es ergaben sich jedoch bereits erste Hinweise auf
einen Riickgang der Windpockenerkrankungen um 30% mit

60 - steigender Durchimpfung. Lingerfristige Datenerhebungen
und detaillierte Analysen lassen eine zuverldssige und umfas-

40 sende Abschitzung von Verdnderungen der Windpockener-
krankungen erwarten. Eine weitere wichtige Frage ist die

20 | Dauer des Impfschutzes. Studienergebnisse aus anderen Lén-
dern iiber einen Anstieg der Durchbruchsinfektionen nach

@ nur einer Impfdosis fithrten im Herbst 2008 zu einer Ande-

rung der Fachinformation bei beiden in Deutschland zuge-
lassenen Varizellen-Einzelimpfstoffen. Fiir einen optimalen
Alter in Lebensjahren Impfschutz werden daher nun zwei Impfungen empfohlen;
untersucht wird derzeit jedoch noch der optimale Zeitpunkt
der zweiten Impfung.

Langzeitstudien wie das Bayerische Varizellen-Surveil-
lance-Projekt werden hierfiir wichtige Daten liefern und
zeigen einmal mehr, dass Impfungen nicht nur empfohlen
werden miissen, sondern die gewiinschten Impferfolge auch
durch eine epidemiologische Uberwachung iiberpriift werden
miissen. Entscheidend erscheint zu diesem Zeitpunkt, dass
eine weitere Aufklirung von Hausirzten, praktischen Arzten
und Kinderérzten, aber auch von Eltern ber die Wind-
pockenerkrankung und deren potentielle Komplikationen
notwendig ist. Nur so kénnen die bisher nicht ausreichenden
Durchimpfungsraten weiter gesteigert und ein besserer und
umfassender Schutz der gesamten Bevolkerung erreicht wer-
den.

<11 2 3 45 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16

Abb.5 Altersverteilung der Windpockenfélle in bayerischen
Kinderkliniken (Daten von 2005 und 2006).

Das ,,Bayerische Varizellen-Surveillance-Projekt* (BaVariPro)
wurde von der Forschungsgruppe fiir impfpriventable
Erkrankungen des Dr. von Haunerschen Kinderspitals

der Universitit Miinchen initiiert und von der Firma
GlaxoSmithKline Biologicals, Rixensart (Belgien) finanziell
unterstiitzt. Dariiber hinaus besteht eine enge Kooperation mit

Abb.6  Schwer verlaufende Windpocken mit Einblutungen bei Kin- dem Robert-Koch-Institut Berlin und dem Deutschen Griinen
dern mit Immunsuppression. (Photographien: Klinik-Archiv Kreuz (Arbeitsgemeinschaft Masern und Varizellen), sowie
Dr. von Haunersches Kinderspital). dem Bundesverband der Kinder- und Jugenddrzte und dem
PaedNetz Miinchen.
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Das hereditire Angioédem (HAE)

im Kindesalter

Eine seltene, aber durchaus mégliche Ursache fiir Luftnot, Bauchschmerzen

und rezidivierende Schwellungen bei Kindern kann die schwerwiegende
Erbkrankheit hereditdires Angioédem (HAE) sein. Bei HAE handelt es sich
um einen angeborenen Mangel an funktionsféihigem C1-Esterase-Inhibitor
(C1-INH). Die Préivalenz liegt bei 1 : 30-50.000. Dabei ist jedoch von einer
erheblichen Dunkelziffer auszugehen, da die komplexe Symptomatik der

Erkrankung oft als Anzeichen einer Allergie fehldiagnostiziert wird.

HAE manifestiert sich in umschriebenen
Odemen, die mehrere Tage lang andau-
ern kénnen und sich typischerweise auf
eine Korperseite beschranken. Oft treten
Schwellungen der Haut und Schleimhaute
sowie krampfartige Schmerzen des Abdo-
mens auf, mitunter begleitet von Erbre-
chen und Diarrhoen. Besonders gefahrlich
sind akute Schwellungsattacken im Bereich
der Atemwege, da diese unbehandelt zum
Tod durch Ersticken fiihren konnen.

Die Erstmanifestation des heredi-
taren Angioddems tritt schwerpunktma-
Big in den ersten zwei bis drei Lebens-
jahrzehnten auf. In der Regel wird die
Erkrankung heute schon vor dem zehnten
Lebensjahr diagnostiziert. Einige Patienten
zeigen bereits im ersten Lebensjahr Sym-
ptome. Die Krankheit tritt familidr gehduft
auf und wird autosomal dominant ver-
erbt. Etwa 25% der Betroffenen erkranken
jedoch durch spontane Neumutationen.
Man unterscheidet zwei verschiedene For-
men der Krankheit. Beim HAE Typ 1 liegt
ein quantitativer Defekt mit einer vermin-
derten Synthese des funktionell intakten
C1-Esterase-Inhibitors vor. Beim HAE Typ
2 handelt es sich dagegen um einen funk-
tionellen Defekt mit normaler oder sogar
erhohter C1-INH-Konzentration bei vermin-
derter Aktivitat. ,Die Uberwiegende Mehr-
zahl der Betroffenen gehért zum Typ 1 so
Wolfhart Kreuz, Leiter der Ambulanz fiir
Blutgerinnungsstérungen und Immunde-
fekte am Frankfurter Universitatsklinikum.
Das klinische Bild zeigt keinerlei Unter-
schiede zwischen den beiden HAE-Typen.
In der Laboranalyse lasst sich die Krankheit
durch verminderte C1-INH-Konzentration
(Typ 1) oder -Aktivitat (Typ 2) nachweisen.

Eine verminderte Aktivitdat von unter
50% der Norm ist fiir beide Formen typisch.
Bei den meisten Betroffenen liegt dane-
ben eine herabgesetzte Konzentration des
Komplementfaktors C4 vor. Verschiedene

Faktoren kdnnen eine Attacke verursachen.
Auslosend wirken oft positiver oder nega-
tiver Stress, virale und bakterielle Infekti-
onen oder Traumata. Auch die hormonel-
len Verédnderungen in der Pubertat kdnnen
Attacken beglnstigen. Darunter leiden
besonders weibliche Betroffene, da Ostro-
gen die HAE-Symptome haufig verschlim-
mert. Ein erhohtes Risiko flr die potenziell
lebensbedrohlichen Larynxédeme besteht
nach zahnarztlichen Eingriffen, Intubation
und Traumen im Kopfbereich.

Eine Moglichkeit, den genetischen
Defekt bei HAE zu beheben, besteht nicht.
Alle therapeutischen Ansdtze richten sich
daher auf die Behandlung und Vermei-
dung der akuten Attacke. Durch intrave-
nése Zufuhr eines C1-INH-Konzentrats
(z.B.Berinert" P) wird der bestehende Man-
gel ausgeglichen und ein schneller Riick-
gang der Symptome erreicht. Betroffene
Kinder sollten laut Kreuz einen Notfallaus-
weis bei sich tragen und gegebenenfalls
auch das zu verabreichende Notfallmedi-
kament.

,Die Substitution des C1-INH ist eine
effektive Behandlungsmaglichkeit im Kin-
desalter”, erklart Kreuz. ,Wir bieten den
Patienten nach einer intensiven Schulung
auch eine Heimselbstbehandlung der aku-
ten Attacke an”, so Kreuz. Dies hat den
Vorteil, dass zwischen dem Auftreten der
Symptome und der Gabe des Medika-
ments nur kurze Zeit vergeht. Die friihzei-
tige Behandlung kann das Entstehen einer
schweren Attacke verhindern und den
Betroffenen Krankenhausaufenthalte und
Fehltage in der Schule ersparen, wie Kreuz
erlautert. Die Heimtherapie erméglicht den
Patienten eine flexible Gestaltung ihres
Alltags, setzt jedoch die intensive Schu-
lung der Patienten bzw. deren Eltern, eine
ausfuhrliche Dokumentation der Behand-
lung und regelmaBige Untersuchungen in
einem HAE-Zentrum voraus.

Anzeige

Immunglobulin-Therapie
mit Vivaglobin

Vivaglobin®, das polyvalente Immun-
globulin zur subkutanen Anwen-
dung bei primdarem und sekunddrem
Antikorpermangelsyndrom. Auf viel-
fachen Wunsch von Arzten und Pati-
enten bietet die Firma CSL Behring
Vivaglobin jetzt in der 20 ml Flasche
an. Dies bietet lhnen und lhren Pati-
enten eine Menge Vorteile.

Die Immunglobulin-Therapie mit
Vivaglobin ist ab jetzt

... glinstiger:
Fur die 20 ml Flasche gilt fir lhre
Patienten die gleiche Zuzahlung pro
Packung (N2/N3) wie fir die 10 ml
Flasche — bei doppelter Menge.

... einfacher und schneller:
20 ml Vivaglobin® kénnen in einem
Arbeitsschritt in die Spritze aufgezogen
werden.

... sparsamer:
Es ist nur noch ein Entnahmegerat fir
20 ml Vivaglobin erforderlich (gleiches
Entnahmegerat wie flir die 10 ml Flasche,
da gleicher Flaschenhals-Durchmesser.)

... flexibler:
5 ml, 10 ml oder 20 ml - jetzt gibt
es Vivaglobin® in 3 verschiedenen Gro-
Ben. Fir Ruckfragen steht lhnen die
wissenschaftliche Hotline von CSL
Behring unter der Telefonnummer
(069) 30 58 44 37 gerne zur Verfligung.

Vivaglobin®: fiir alle Félle

« Vivaglobin ist sowohl fr Kinder, als auch fur Erwachsene zugelassen

* Alle Vivaglobin®-Produkte sind drei Jahre bei +2 bis +8°C haltbar,
drei Monate bei Raumtemperatur (bis +25 °C).

Vivaglobin®: Darreichungsformen, PackungsgroBen
und Pharmazentralnummern auf einen Blick
Vivaglobin® | Darreichungsform | Packung | PZN
1x5ml | Ampulle N1 4253100
10x5ml | Ampulle N2 4253117
10x10ml | Durchstechflasche N2 4253123
20x10ml | Durchstechflasche N3 4253152

10x20ml | Durchstechflasche N2 9189559 m
20x20ml | Durchstechflasche N3 9189565 |
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Abb. 1

Rapamycin wurde 1975 auf den Osterninseln entdeckt und aus dem Mikroorganismus Streptomyces
hygroscopicus isoliert. In der Organtransplantation dient es als Immunsuppressivum zur Prophylaxe der
OrganabstofBung.



PLER AL IYE BRI

Aus dem Kinderchirurgischen Forschungslabor

Rapamycin als Teil der
Therapie von Lebertumoren

im Kindesalter?

In unserem Labor erforschen wir unter anderem die Wirkungsweise von Rapamycin

(Sirolimus) auf das Wachstum von Lebertumoren. Diese Substanz wurde 1975 auf den

Osterninseln entdeckt und aus dem Mikroorganismus Streptomyces hygroscopicus

isoliert. Aufgrund seiner immunsuppressiven Eigenschaften wird es zur Prophylxe der

AbstolBungsreaktion nach Organtransplantation eingesetzt.

F. Wagner, R. Kappler

as Hepatoblastom ist der haufigste
bosartige Lebertumor im Kindesalter
(43%). Trotz moderner chirurgischer
und internistisch onkologischer The-
rapieverfahren stellt dies noch immer eine
lebensbedrohliche Erkrankung dar. Circa 75%
der Betroffenen iiberleben die ersten 5 Jahre
nach Diagnosestellung. Neben der Chemothera-
pie ist die vollstidndige, operative Entfernung des
Tumors fiir einen Therapieerfolg mafigebend.
Die Therapie erfolgt in kontrollierten, multizen-
trischen Studien. Eine Leberteilresektion nach
initialer Chemotherapie kann Heilung bringen.

In unserem Labor erforschen wir unter ande-
rem die Wirkungsweise von Rapamycin (Siro-
limus) auf das Wachstum von Lebertumoren.
Diese Substanz wurde 1975 auf den Osterninseln
entdeckt und aus dem Mikroorganismus Strepto-
myces hygroscopicus (Abb. 1) isoliert. Aufgrund
seiner immunsuppressiven Eigenschaften wird
es zur Prophylaxe der Abstoflungsreaktion nach
Organtransplantation eingesetzt. In den letzten
Jahren konnte zusitzlich ein potenter Antitu-
mor-Effekt nachgewiesen werden. Dieser beruht
vor allem auf der Hemmung der Neubildung
von Tumorgefifien (Tumorangiogenese), welche
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Abb. 2.

Rapamycin hemmt den mTOR-Signalweg (mammalian
target of rapamycin) welcher durch insulin like growth
faktor (IGF) aktiviert wird. Normalerweise wird in
Tumorzellen ber eine Aktivierung von Akt und mTOR
die Gefa3bildung (Angiogenese) und die Zellteilung
induziert. AuBerdem kommt es zu einer Hemmung des
programmierten Zelltodes (Apoptose). Rapamycin wirkt
diesen Mechanismen durch die Hemmung von mTOR
und u.a. Deaktivierung von p70S6K entgegen.

essentiell fiir das Wachstum von Malignomen
und Metastasen ist. Rapamycin hemmt dabei den
sogenannten mTOR-Signalweg (mammalian tar-
get of rapamycin, (Abb. 2) und vermindert dabei
die Produktion von angiogeneseférdernden Sub-
stanzen (z.B. VEGF). Auch wird in vielen Tumo-
ren der programmierte Zelltod, Apoptose akti-
viert. Dies ist u.a. fiir Transplantationspatienten
von Vorteil, da diese aufgrund der Langzeit-
Immunsuppression einem erhohten Tumorrisiko
unterliegen. Darauf initiierte klinische Studien
(z.T. Phase III) zeigten gute Erfolge beziiglich

Abb. 3.

Durch Rapamycin kann eine
signifikante Wachstums-
hemmung von Hepato-
blastomzellen erreicht wer-
den. In MTT-Proliferations-
Assays zeigt sich 48 Stunden
nach Inkubation mit Rapa-
mycin eine deutliche dosi-
sabhangige Abnahme der
Zellzahl in allen 3 Zelllinien
relativ zur unbehandelten
Kontrollgruppe.

§ § § §

Relative Zellzah! (%)

#
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P = —

Transiaton
Proteinsynthese

Rapamycin als Chemotherapeutikum fiir Tumo-
re im Erwachsenensalter (z.B. Brustkrebs und
Nierenzellkarzinom). Auch im Kindesalter gibt
es bereits Anwendungen wie beispielsweise in der
Therapie der tuberdsen Sklerose.

Da unsere Klinik unter anderem ein Schwer-
punktzentrum fiir die onkologische und chirur-
gische Therapie des Hepatoblastoms darstellt,
liegt auch hier ein Schwerpunkt in der Labor-
forschung. Dabei stehen uns eine grofie Anzahl
an Tumorbiopsien von eigenen Patienten und
etablierte Zelllinien wie HUH6 und HepT1 zur

0, 1nhA Inha 10nM 100N
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Rapamycin - + - +

=

Abb. 4.

Rapamycin bewirkt u.a. eine Deak-
tivierung von p70S6-Kinase. Nach 24
Stunden Inkubation mit Rapamycin
lasst sich die phosphorylierte und
aktivierte Form mittels Western

blot nicht mehr nachweisen. p705S6-
Kinase liegt in der Signalkaskade
direkt unterhalb mTOR und reguliert
eine Vielzahl von Aktionen innerhalb
der Zelle wie Proteinsynthese, Zell-
zyklusprogression, Angiogenese und
Apoptose.

phospho-p7056-
Kinase

Verfiigung. In diesen Zellkulturen konnten wir
u.a. in MTT-Proliferations-Versuchen eine ein-
deutige Wachstumshemmung im Hepatoblastom
durch Rapamycin belegen (Abb. 3). Auch zeigte
sich eine Induktion der Apoptose durch den
immunhistochemischen Nachweis von Caspase 3
(Abb. 5). Auflerdem konnten wir eine Deakti-
vierung von Phospho-p70S6-Kinase nachweisen
(Abb. 4). Dieses Protein liegt in der Signalkaska-
de direkt unterhalb von mTOR und reguliert eine
Vielzahl von Aktionen innerhalb der Zelle wie
Proteinsynthese, Zellzyklusprogression, Angi-

Kontrolle

ogenese und Apoptose. Diese gewonnenen in
vitro-Ergebnisse geben vielversprechende Hin-
weise darauf, dass Rapamycin in der Thera-
pie des Hepatoblastoms hilfreich sein konnte.
Dabei stellt sich vor allem die Frage, ob es
als Rezidivprophylaxe nach vorausgegangener
Chemotherapie und chirurgischer Resektion des
Hepatoblastoms dienen kann. Die orale Anwen-
dungsmoglichkeit bietet dem Patienten dabei
grofle Vorteile. Vor dem Einsatz bei Kindern sind
jedoch noch einige Untersuchungen beziiglich
der Wirkungsweise und Effektivitat anzustellen.

Rapamycin

Die Deaktivierung von p70S6-Kinase durch Rapamycin bewirkt u.a. eine Induktion der Apoptose (programmierter Zell-

tod). Dargestellt sind reprasentative Ausschnitte von immunhistochemischen Farbungen fiir Caspase3. Dabei sind lebende Zellen
blau, apoptotische Zellen zusétzlich griin gefarbt. Im rechten Bild erfolgte die Inkubation von HepT1-Zellen mit Rapamycin fiir 48
Stunden, links ist eine unbehandelte Kontrollgruppe gezeigt.

@
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Gerinnungsdiagnostik bei
Verdacht auf Kindesmisshandlung

In Deutschland werden jéhrlich ca. 3000 Fdille von Kindesmisshandlung polizeilich gemeldet. Werden
Kinder mit aulSergewohnlichen Verletzungen, Frakturen und Hamatomen in der pddiatrischen und
pddiatrisch-chirurgischen Notfallambulanz vorgestellt, steht primdr die Iiickenlose Dokumentation und
Notfallversorgung sowie eine stationdire Aufnahme zum Schutz der Kinder im Vordergrund. Anschlie-
Bend mtissen aber weitere Differentialdiagnosen ausgeschlossen werden. Zu diesen Differentialdia-
gnosen zéhlen aus hdmostaseologischer Sicht angeborene und erworbene Blutungsneigungen. Neben
einer ausfiihrlichen Eigen- und Familienanamnese, sowie einer klinischen Untersuchung, sollten Gerin-
nungstests durchgefiihrt werden, die moglichst alle Defekte der primdiren und sekunddren Hdmostase

erfassen. Gleichzeitig sollte aber daran gedacht werden, dass bei Auffinden einer Gerinnungsstérung

Pidiatrische Hdimostaseologie,
Pddiatrisches
Himophiliezentrum Miinchen
(Leiterin: Dr. Karin Kurnik),
Dr. von Haunersches
Kinderspital (Direktor: Prof.
Dr. Dr. h.c. D. Reinhardt)
LMU Miinchen

auch gleichzeitig eine Misshandlung vorliegen kann.

EINLEITUNG

Kindesmisshandlung ist definiert als phy-
sische oder psychische Gewaltausiibung gegen
Kinder und Jugendliche oder deren Vernachlis-
sigung. In Deutschland wurden im Jahr 2005 ca.
3000 Fille von Kindesmisshandlung polizeilich
gemeldet(4). Jedes Jahr sterben ca. 150 Kinder
an den Folgen einer solchen Misshandlung (5).
Weltweit ist Kindesmisshandlung in tiber 31.000
Fillen Ursache fiir Todesfille im Kindesalter(14).
Demgegentiiber steht eine wahrscheinlich sehr
hohe Dunkelziffer an nicht gemeldeten oder
nicht diagnostizierten Fillen.

Da aber nicht jedes Kind mit auffilligen
Hédmatomen und Verletzungen Opfer physischer
Gewalt ist, muss eine Vielzahl von Differential-
diagnosen in Betracht gezogen werden. Zu diesen
Differentialdiagnosen zihlen aus himostaseolo-
gischer Sicht angeborene oder erworbene Gerin-
nungsstérungen, die auch ohne addquates Trau-
ma zum Auftreten von grofleren und multiplen
Hiamatomen fiihren. Die Eltern dieser Kinder
werden hidufig primir der Kindesmisshandlung
verdiachtigt. Allerdings muss man bedenken,
dass auch bei Kindern mit bereits diagnostizier-
ten angeborenen oder erworbenen Koagulopa-
thien eine Kindesmisshandlung vorliegen kann.

Priméres Ziel ist es eine addquate Notfall-
behandlung zu gewidhrleisten, sowie das Allge-

Olivieri Martin, Kurnik Karin, Bidlingmaier Christoph

meinwohl des betroffenen Kindes zu sichern.
Andererseits haben auch falsche und voreilige
Beschuldigungen weitreichende soziale, psycho-
logische und auch finanzielle Konsequenzen fiir
die Familie. Zur richtigen Diagnosestellung sind
eine detaillierte systematische Anamnese, eine
komplette physikalische Untersuchung, sowie
die luckenlose Dokumentation erginzt durch
apparative Untersuchungen und Laboruntersu-
chungen unerlidsslich.

,Normale” Hdmatome bei gesundem Kind.




FALLBESCHREIBUNG 1

Im ersten Fall berichten wir {iber einen 8
Monate alten, reifgeborenen und gut entwickel-
ten Saugling, der mit Himatomen an der rechten
Hand in unserer pédiatrischen Notfallambulanz
vorgestellt wurde. Die durchgefithrte klinische
Untersuchung zeigte keine weiteren Auffallig-
keiten noch Verletzungen. Gemif der Unfallbe-
schreibung der Eltern hitte sich der Saugling die
Hand im Tiirrahmen eingeklemmt, als diese ver-
sehentlich geschlossen wurde. Die durchgefiihrte
Gerinnungsdiagnostik zeigte Normalwerte fiir
aPTT, Quick und eine normale Verschlusszeit
in der Plattchenfunktionsanalyse (PFA®). Das
Hamatom an der Hand verblasste innerhalb des
darauffolgenden Tages und der Sdugling wurde
in gutem Allgemeinzustand mit der Diagnose
eines Hamatoms nach akzidenteller Einklem-
mung nach Hause entlassen. Wenige Monate
spater stellten die Eltern den Sdugling erneut
mit auffilligen Himatomen und rezidivierenden
Erbrechen in der pidiatrischen Notfallambulanz
vor. Die durchgefithrten apparativen Untersu-
chungen mit kranialer Computertomographie
(CCT) und Magnetresonanztomographie (MRT)
zeigten grofle zerebrale Hygrome als Residual-
zustand nach mehrfachen Hirnblutungen mit
Verdacht auf das Vorliegen eines ,Shaken Baby
Syndroms®. Eine angeborene oder erworbene
Koagulopathie konnte durch eine ausfithrliche
Gerinnungsdiagnostik ausgeschlossen werden.
Die ebenfalls durchgefiihrte radiologische Dia-
gnostik zeigte auflerdem eine dltere Oberschen-
kelfraktur. In der Zusammenschau der Untersu-
chungsbefunde, der Anamnese und apparativen
Diagnostik sowie Labordiagnostik konnte nun
die Diagnose einer Kindesmisshandlung gestellt
werden.

Tab.2
Hinweise aus der Anamnese auf das Vorliegen
einer moglichen Kindesmisshandlung.

Primédre Diagnostik

Blutbild, Blutausstrich, Blutgruppe
Leber- und Nierenfunktionsparameter

FALLBESCHREIBUNG 2

Im zweiten Fall berichten wir tiber einen
nahezu gleichaltrigen, ebenfalls reifgeborenen
und normal entwickelten Siugling, der in der
Notfallambulanz einer peripheren Klinik mit
Hiamatomen an der Hand vorgestellt wurde.
Die klinische Untersuchung zeigte keine weite-
ren Himatome oder Verletzungen, sodass die
Familie ohne weiterfithrende Untersuchungen
nach Hause entlassen wurde. Wenige Tage spéter
wurde der Siugling aufgrund weiterbestehender
Himatome erneut in der Notfallambulanz vor-
gestellt. Bei auffilligen Himatomen und dem
jungen Alter der Eltern wurde nun erstmals der
Verdacht einer moglichen Kindesmisshandlung
geduflert und die radiologische Diagnostik mit
Ganzkorperscan veranlasst. Aus den Bildern

Tab.1 Wichtige Aspekte zur Erhebung der Blutungsanamnese.

. Hautblutungen (Hdmatome, Petechien)

. Nabelschnurblutung

. Intra/postoperative Blutung

. Vollgestillter Sdugling ohne Vitamin K Substitution

. Epistaxis, Gelenk-, Muskelblutungen

. Menorrhagie, Hypermenorrhoe

. Blutung nach Impfungen

. Bluttransfusionen aufgrund einer schweren Blutung
. Leber- oder Nierenerkrankungen

. Blutungsneigung in der Familie

« Verzogertes Aufsuchen medizinscher Versorgungsstrukturen

- Diskrepanz zwischen Verletzungsmuster und dargestelltem Unfallhergang
«  Multiple Hdmatome bei nicht krabbelndem oder laufendem Kind

« Verletzungen unterschiedlichen Alters nicht vereinbar mit der Anamnese

» Fehlendes adaquates Trauma

« Verletzungsmuster erlaubt Riickschliisse auf die Tatwaffe

Weiterfiihrende Diagnostik bei pathologischen Werten
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Tab. 3

auf Kindesmisshandlung.
* Thrombozytenfunktionsdia-

metrie ausschlieBlich bei drin-

aPTT Faktor IX, XI, XII, Lupus Antikoagulans (mit Cardiolipin und 2 Glykoproteinen)

Quick Faktor Il, V, VII, X

Faktor VIII

Von Willebrand Faktoren (VWF) mit

’ V.WF AnFlgenf K Weitere Diagnostik an spezialisiertem Zentrum Vorschlag zum Ausschluss einer
: Ristocetin Cofaktor Gerinnungsstérung bei Verdacht
. VWEF Aktivitat

. Von Willebrand Multimere

Fibrinogen gnostik/Thrombozytenaggrego-
Faktor XIlI Weitere Diagnostik an spezialisiertem Zentrum

PFA®

Thrombozytenfunktionsdiagnostik/
Thrombozytenaggregometrie*

. Born (Transmission)

. Vollblut (Multiplate®)

gendem Verdacht (aufgrund der

Klinik oder Anamnese) auf das

Vorliegen einer Thrombozyten-

Weitere Diagnostik an spezialisiertem Zentrum

funktionsstérungen.
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Hamatome bei Kindesmisshandlung.

ergab sich der Verdacht einer mdéglichen Fis-
sur am rechten Oberarm sodass zusitzlich eine

Ganzkorperszintigraphie durchgefithrt wurde.
Fir diese Untersuchung wurde ein peripherer
vendser Zugang gelegt und gleichzeitig eine Blut-
untersuchung durchgefiihrt. Dabei zeigte sich
ein normales Blutbild mit Thrombozytenwerten
innerhalb der Norm. Allerdings zeigten sich
auffillige Gerinnungsglobaltests mit einer patho-
logischen aPTT- Verldngerung (>100sec) bei nor-
malem Quick und normalen Fibrinogenspiegeln.
Aufgrund dieses auffilligen Befundes erfolgte
die Verlegung in unsere Klinik zur weiteren
Abklirung. Die von uns durchgefithrte Messung
der aPTT- abhingigen Faktorenspiegel zeigte

Normalwerte fiir Faktor VIII aber einen Faktor
IX- Spiegel von <1%, charakteristisch fir das
Vorliegen einer schweren Hamophilie B.

DISKUSSION

Beide Fille verdeutlichen die Problematik, die
durch das Vorliegen auffilliger Himatome oder
Verletzungen entsteht. Der betreuende Arzt muss
einerseits an die mogliche Kindesmisshandlung
denken, anderseits ist aber Kindesmisshandlung
im Verhiltnis selten und die falsche oder vorei-
lige Verdidchtigung bzw. Beschuldigung kann zu
einem psychologischen Trauma fiir die Kinder
und betroffenen Familienangehdorigen fithren. In
Anbetracht dieser Problematik ist es notwendig
die Untersuchung unerkldrlicher und auffilli-
ger Hamatome ausgesprochen ausfithrlich und
korrekt durchzufithren um eine schnelle und
sichere Diagnosestellung zu erméglichen. Wird
eine vorliegende Kindesmisshandlung durch die
behandelnden Arzte oder betreuenden Pflege-
personen tiibersehen kann dies fatale Folgen mit
Auftreten schwerer Behinderungen und Beein-
trachtigungen bis zur Todesfolge fiir das Kind
haben. Leider existieren bislang keine standar-
disierten Leitlinien zur sicheren und schnellen
Diagnosestellung bei Verdacht auf Kindesmiss-
handlung. An unserem Zentrum empfehlen wir
folgenden Algorithmus zum Ausschluss einer
moglichen Gerinnungsstérung bei Verdacht auf
Kindesmisshandlung.

ANAMNESE

Die detaillierte, systematische und standar-
disierte Eigenanamnese sowie Familienanam-
nese ist die wichtigste Grundlage eine mogli-
che Kindesmisshandlung von einer angebore-
nen oder erworbenen Koagulopathie zu unter-
scheiden. Diese Blutungsanamnese (Ubersicht
Tab. 1) sollte Fragen nach dem Auftreten von
Hautblutungen wie Hamatome und Petechien,
Schleimhaut- oder Zahnfleischblutungen oder
Epistaxis, aber auch Fragen nach Wundheilungs-
storungen, Nabelschnurblutungen oder Muskel-
und Gelenksblutungen (héufig bei Himophilie)
beinhalten. Weiters sollte die Blutungsanamnese
Fragen zu intra- oder postoperativen Blutungen,
Bluttransfusionsbedarf oder das Vorliegen von
Leber- oder Nierenerkrankungen beinhalten.

Ein wichtiger Aspekt der Anamnese ist
zudem die energische Nachfrage zur Einnahme
von acetylsalicylsdurehaltigen Medikamenten
oder anderen nichtsteroidalen Antirheumatika,
die eine Hemmung der Thrombozytenfunktion
bedingen, sowie die Einnahme von Valproinsiu-
re oder Antibiotika. Ein weiterer Bestandteil ist
die detaillierte Familienanamnese mit Fragen
nach Himatomneigung, Epistaxis, Menorrhagie,
postpartalen Blutungen oder Blutungen im Rah-
men einer Operation.

®



Der Untersucher erhdlt wiahrend der Erhe-
bung dieser ausfithrlichen Anamnese zudem
weitere wertvolle Informationen, die den Ver-
dacht auf das Vorliegen einer Kindesmisshand-
lung erhérten konnten. Verzogertes Aufsuchen
einer Notfallambulanz, Bagatellisierung der
vorliegenden Verletzung oder die Diskrepanz
zwischen Verletzungsmuster und beschriebenem
Unfallhergang konnen wichtige Hinweise lie-
fern(9). Einige dieser Hinweise sind in Tab. 2
zusammengefasst.

Dem Untersucher miissen allerdings auch die
Limitationen der Anamnese bekannt sein. Der
Tater wird versuchen durch Falschangaben die
Tat zu verheimlichen. Individuelle Uber- oder
Unterbewertung vorhergehender Blutungen und
Verletzungen, das Vorliegen sprachlicher Proble-
me, sowie die fehlende Moglichkeit eine addquate
Familienanamnese zu erheben, beeinflussen das
Ergebnis der Anamnese (3).

KLINISCHE UNTERSUCHUNG

Die Durchfithrung einer griindlichen phy-
sikalischen Untersuchung mit ausfiithrlicher
Befunddokumentation ist sowohl aus medizini-
schen als auch rechtlichen Griinden essentieller
Teil der Abkldrung. Obwohl die bei den meisten
Gerinnungsstorungen auftretenden Hdmatome
nicht von denen einer Kindesmisshandlung
unterscheidbar sind, so gibt es doch einige weni-
ge Fille in denen dies moglich ist.

Bei Koagulopathien ist die Morphologie der
einzelnen Hamatome meistens unterschiedlich
und es ldsst sich kein Muster erkennen. Bei
Kindesmisshandlung hingegen zeigen sich hiu-
fig dhnliche Hamatome an unterschiedlichen
und fiir nach normalem Trauma untypischen
Stellen, deren Morphologie gelegentlich auch
Riickschliisse auf die verwendete Tatwaffe zuldsst
(siehe Abbildungen). Wihrend die Altersbestim-
mung von Frakturen relativ sicher méglich ist, ist
dies bei Himatomen schwierig bis unmoglich(2).

Abhingig von Lokalisation und Ausdehnung
zeigen Hamatome unterschiedliche Morpholo-
gie und werden unterschiedlich abgebaut. Die
tieferen Himatome wechseln im Laufe der Zeit
ihre Farbe von dunkelblau violett bis griin gelb-
lich und verblassen erst nach mehreren Tagen,
wihrend subkutane Hamatome schnell zersetzt
und abgebaut werden. Schleimhautblutungen
andern ihre Farbe nicht. Neben der griindlichen
Hautuntersuchung sollten Organverletzungen
ausgeschlossen und eine gynikologische Unter-
suchung durchgefiithrt werden.

LABORUNTERSUCHUNGEN

Laboruntersuchungen sind in der Abkldrung
nicht zwingend notwendig, wenn das vorliegende
Verletzungsmuster, oder die Anamnese bereits
wegweisend fiir die Diagnose der Kindesmiss-
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handlung sind. Aus verschiedenen medizinischen
und rechtlichen Griinden sollten sie allerdings die
Abklarung in jedem Fall ergdnzen. Zudem ist die
Evidenz der Gerinnungsanamnese limitiert und
im Gegensatz zur perioperativen Gerinnungsdi-
agnostik liegt hier bereits eine Blutung oder Ver-
letzung vor. Unabhingig davon ist das Erkennen
oder der Ausschluss einer moglichen Koagulo-
pathie relevant fiir eine mdglichst schnelle und
addquate Therapie der vorliegenden Blutung.
In keinem Fall sollte die Gerinnungsdiagnostik
die ausfiihrliche Gerinnungsanamnese ersetzen,
sondern aufgrund oben genannter Limitationen
sollte sie diese erginzen und die Diagnosestel-
lung erméglichen. In einigen Fillen kann aller-
dings bereits die Anamnese Hinweise auf die
Art der vorliegenden Koagulopathie liefern. In
Korrelation zur perioperativen Diagnostik ist
auch hier die Durchfithrung der Gerinnungsglo-
balteste (aPTT, Quick) alleine nicht ausreichend
(11). Intrakranielle Blutungen koénnen beispiels-
weise durch einen schweren Faktor XIII Mangel
bedingt sein, der ausschliellich durch eine ent-
sprechende Spiegelbestimmung erfasst werden
kann. Himatome kénnen sowohl durch ein von
Willebrandsyndrom als auch leicht erniedrigte
Einzelfaktorenspiegel bedingt sein, die ebenfalls
zu keiner pathologischen aPTT- Verlingerung
fiihren. Die Bestimmung der Thrombozyten-
zahl erlaubt bei Normalwerten keine Aussa-

Hamatome bei Wiskott Aldrich Syndrom (Thrombozytopenie und
Thrombozytenfunktionsstérung).
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Hamatome bei Hamo-
philie (schwere Faktor
VIl oder IX Mangel).

gen tber die Thrombozytenfunktion. Ziel der
durchgefithrten detaillierten und systematischen
Dia-gnostik ist es weder seltene Gerinnungs-
storungen noch himatologische Erkrankungen
(z.B. ITP, ALL) zu tibersehen. In Tabelle 3 ist das
entsprechende Vorgehen in unserem Zentrum
dargestellt. Jene Erkrankungen, die nicht im
Rahmen von Gerinnungsglobaltests diagnosti-
ziert werden kénnen, miissen durch weitere Tests
wie von Willebranddiagnostik, Thrombozyten-
funktionsdiagnostik und Faktor XIII-Bestim-
mung ausgeschlossen werden. Nur die komplett
durchgefithrte Diagnostik erlaubt vor Gericht,
bei Ausschluss einer vorliegenden Gerinnungs-
storung, den Verantwortlichen zur Rechenschaft
zu ziehen, wenn dieser eine mdgliche Gerin-
nungsstérung als Ursache fiir die Hamatome
oder Verletzungen angibt. Wenn der Verdich-
tige bereits vorab ein Gestdndnis abliefert, der
Unfallhergang diagnoseweisend ist oder es kei-
nen anamnestischen oder physischen Hinweis

auf das Vorliegen einer Koagulopathie gibt, kann
das diagnostische Programm individualisiert auf
ein Basisprogramm reduziert werden.

Auch wenn das Vorliegen einer Koagulo-
pathie bestdtigt werden kann, muss trotzdem
bedacht werden, dass eine Kindesmisshandlung
nicht ausgeschlossen ist. Erworbene Gerinnungs-
stérungen konnen ebenso Folge einer Vernach-
lassigung oder Misshandlung sein. Pathologi-
sche Faktorenspiegel konnen genauso Folge einer
Fehlerndhrung sein oder durch den Verbrauch
der Faktoren im Rahmen einer schweren Blutung
auftreten. Zudem kann ein erworbener Fakto-
renmangel auch Folge einer beabsichtigten oder
akzidentellen Vergiftung, z.B. mit Vitamin K
Antagonisten sein (1).

SCHLUSSFOLGERUNG

Aufgabe des Untersuchers (Arzte, Pflegeper-
sonal usw.) ist die Identifizierung misshandelter
Kinder bzw. die rasche Diagnosestellung einer
vorliegenden Erkrankung, die dem Bild einer
Kindesmisshandlung dhnelt, um zeitnah eine
addquate Therapie zu ermdoglichen. Auch bei
Kindesmisshandlung ist natiirlich die zeitnahe
Diagnosestellung unabdingbar, um sofort Maf3-
nahmen zu Schutz der Kinder und ihrer psycho-
sozialen Betreuung zu ermoglichen.

Die detaillierte, systematische und standardi-
sierte Abklirung, bestehend aus standardisierter
Gerinnungsanamnese, Evaluation des dargestell-
ten Unfallhergangs in Bezug auf das Verletzungs-
muster, ausfithrliche (Bild-)Dokumentation und
physikalische Untersuchung erginzt durch die
Labordiagnostik, soll verhindern, dass eine
Kindesmisshandlung, aber auch eine mogliche
Koagulopathie tibersehen werden. Diese Abkli-
rung muss im Rahmen einer interdisziplindren
Zusammenarbeit von Himatologen, Hidmosta-
seologen, Radiologen, Psychologen/Psychiatern,
und psychosozialen Mitarbeitern erfolgen.

—
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Online Datenbank Z /' K —
Zugelassene Arzneimittel fiir Kinder s e

Arzneimittelsicherheit durch Arzneimittelinformation

Je nach Erkrankung und Alter des Patienten ist Off-label use im Kindesalter mehr oder weniger stark verbreitet, da fur Kinder
eine geringere Vielfalt an zugelassenen Arzneimitteln zur Verfligung steht als fiir Erwachsene. Zu wissen welche Arzneistoffe
fur Kinder eines bestimmten Alters tatsachlich in Form eines zugelassenen, d.h. auf Wirksamkeit und Unbedenklichkeit gepriif-
ten, Arzneimittels zur Verfligung stehen, ist ein Sicherheitsaspekt in der Pharmakotherapie von Kindern.

Die Online-Datenbank ZAK enthilt ausschlieBlich Informationen zu Arznei-
mitteln, die zur Anwendung bei Kindern in mindestens einer Altersgruppe
zugelassen sind. Zugehdrige der Fachkreise erhalten mit ihrem DocCheck”
Passwort Zugriff auf die Online-Datenbank und haben so die Mdglichkeit,
zu jeder Zeit gezielt in der Datenbank zu recherchieren. Anwender des ifap
praxisCENTER konnen seit 2008 offline auf ZAK® Daten zugreifen.

Indikation? Wirkstoff? Alter? Darreichungsform? ZAK®!

Der Anwender kann mit Hilfe der ZAK® Datenbank nach verschiedenen Merkmalen tiber 2100 Arzneimitteleintrige selektieren.

Indikationsgruppe
Welche Wirkstoffe stehen in einer Indikation zur Verfiigung?

Wirkstoff
In welchen Arzneimitteln sind diese Wirkstoffe enthalten?

%1 Fan Fsrbidrrive

raatansongoe | @
Mare Fnaom |

ZAK® erméglicht die Recherche nach zugelassenen
Arzneimitteln in sechs Altersgruppen:

- - |l-l ﬂ fhi |E|. I'|J|Jr|'| _Ipr_h._-r:I:r_.-:p : Al rgrupoe I—
) B g.eborene Lt 27.Tage) T L —

- Sduglinge (28 Tage bis 11 Monate) Dsmactwirgaianm |

- Kleinkinder (12 bis 23 Monate) Firmna =

- Vorschulkinder (2 bis 5 Jahre)

= Schulkinder (6 bis 11 Jahre) Bitte starten She Thre Suchanfroge.

- Jugendliche (ab 12 Jahre)

Die zu jedem Eintrag hinterlegte Fachinformation dient u.a. der Priifung, ab welchem Alter innerhalb der ausgewdhlten Alters-
gruppe das Arzneimittel zugelassen ist und ob fiir die gewahlte Altersgruppe Einschrankungen in den Anwendungsgebieten
bestehen. Relevante Textstellen zu Dosierung, Art und Dauer der Anwendung bei Kindern sind farbig markiert.

Darreichungsform

In welchen Darreichungsformen werden diese Arzneimittel angeboten?

ZAK’ unterstiitzt die Auswahl einer altersgerechten und individuell bevorzugten Darreichungsform fir Kinder. Eine ungeeig-
nete Darreichungsform kann einer sicheren und effizienten Therapie im Wege stehen. Daher ist es wichtig, aus den zur Ver-
fligung stehenden Darreichungsformen gezielt auswéhlen zu kénnen. Die ZAK® Datenbank greift diese Problematik auf und
erlaubt die Suche nach Darreichungsformen wie zum Beispiel L6sungen zum Einnehmen, Schmelztabletten oder Nasensprays.

Ein Projekt mit pharmazeutischen Unternehmen

ZAK® ist ein Projekt der HEXAL-Initiative Kinderarzneimittel in Zusammenarbeit mit tiber fiinfzig pharmazeutischen Unter-
nehmen. Die Datenbank enthalt ausschlieBlich Fachinformationen, die dafiir von den Unternehmen zur Verfligung gestellt
werden. Diese sind verantwortlich fiir den Inhalt und die Aktualitdt der Fachinformationen. Die teilnehmenden pharmazeu-
tischen Unternehmen tragen wesentlich dazu bei, die Therapie mit zugelassenen Arzneimitteln im Kindesalter tibersichtlicher
zu machen.

Die gemeinnitzige HEXAL-Initiative Kinderarzneimittel mit dem ehrenamtlichen Expertenbeirat hat die ZAK® Datenbank ent-
wickelt, um durch Transparenz die Sicherheit der Arzneimitteltherapie fiir Kinder zu verbessern. ZAK’ steht den Zugehdrigen
der Fachkreise zur kostenlosen Nutzung online zur Verfligung unter:

S www.zak-kinderarzneimittel.de -
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Wenn die Mitte nicht stimmt -
Ursachen fur eine Wachstumsstorung

1963 wurde ein 10-jéihriges Mddchen in der endokrinologischen Sprechstunde bei Prof. Knorr

vorgestellt, weil sie auBBerordentlich klein war. Sie wirkte wie ein Plippchen neben ihrem normal

gewachsenen krdftigen Bruder (Abb. 1). Sie war nur 95 cm grol3, so grol8 wie etwa ein 3-jdhriges

Kind. Der 14-jéhrige Bruder war aber schon 165 grol$ geworden, und in der Familie gab es keine

Abb. 1

10-jahriges Madchen mit ,Fran-
cés-Knorr-Syndrom” neben
ihrem é&lteren Bruder

Abb. 2
Sdugling mit doppelseitiger
Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte

esonders auffillig war aber, dass dieses
Midchen auch eine zentrale Lippen-Kie-
fer-Gaumenspalte aufwies. Schon frither
war diese Gesichtsspalte operiert wor-
den. Uber Art und Ergebnis dieser Operation
soll hier nicht weiter gesprochen werden; dies
konnen Kinderchirurgen besser tun.
Bleibt also zunéchst die Frage, warum das Kind
nicht gewachsen war. Schon der Aspekt des
puppenhaften Miédchens lie8 daran denken,
dass hier Wachstumshormon fehlte. Und das
war tatsichlich auch der Fall: durch griindliche
Untersuchung in der endokrinologischen Abtei-
lung konnte ein Mangel an Wachstumshormon
und Schilddriisenhormon (Hypopituitarismus)
nachgewiesen werden.

HANGEN DENN DIE SPALTBILDUNG
UND DER HORMONMANGEL IRGEND-
WIE ZUSAMMEN ?

Auf einem internationalen Kongress traf
Prof. Knorr den Kinderendokrinologen Dr.
Francés aus Barcelona, welcher ebenfalls ein
Midchen mit einer Lippen-Kiefer-Gaumenspalte
und einem Hypopituitarismus betreute. Damit
war ihnen beiden klar, dass es sich wohl nicht um
ein zufilliges Zusammentreffen handeln konnte.
Inzwischen sind viele Kinder mit dieser Kom-
bination bekannt geworden und man spricht
vom (Gesichts-) Mittelliniendefekt-Syndrom (mit
Endokrinopathie). Dabei sind sowohl Spaltbil-
dungen im Gesichtsbereich (wie hier die Lip-
pen-Kiefer-Gaumenspalte) als auch Storungen
der hormonbildenden Zentren wie Hypophy-
se oder Zwischenhirn vorhanden. Neben dem
Ausfall von Wachstumshormon koénnen auch
andere Hormonsysteme ausgefallen sein - z.B.
die Keimdriisen- oder Schilddriisen-anregenden
Hormone. Der spanische Kinderendokrinologe

Hinweise auf Kleinwuchs.

Otfrid Butenandt

Francés und der im Dr. von Haunerschen Kin-
derspital arbeitende Kinderendokrinologe Knorr
waren die ersten, die auf dieses Syndrom hinge-
wiesen haben.

Die Hypophyse liegt in einer knéchernen
Mulde, dem Tiirkensattel (,Sella turcica“ auf
lateinisch) in der Mitte des Schéddels genau ober-
halb des Nasenraumes. Bei der Entstehung der
Hypophyse treffen Anteile aus dem Schlund, die
sogenannte Rathke'sche Tasche, mit Anteilen
aus dem Hirn zusammen. Vom Zwischenhirn
gelangen stimulierende und hemmende Hor-
mone iiber den Hypophysenstiel in dieses Organ
und regulieren die Bildung und Ausschiittung
der Hormone aus der Hypophyse. Es ist leicht
vorstellbar, dass beim Mittelliniendefekt sowohl
die hormonell aktiven Organe wie auch die Kie-
ferbildung gestort sein konnen. Ursache einer
Fehlentwicklung der geschilderten Art kon-
nen entweder Einfliisse von auflen in Form von
toxischen Substanzen (z.B. auch Medikamente)
oder eine Anderung im genetischen Code der
betroffenen Person sein. Meistens fehlt die Endo-
krinopathie: Hasenscharten oder Lippen-Kiefer-
Gaumenspalten sind dann isoliert vorhanden.
Trotzdem muss man bei einem Kind, welches
mit einer solchen Missbildung geboren wird,
das Wachstum laufend kontrollieren, damit man
frithzeitig eine eventuell vorhandene Endokrino-
pathie entdeckt (Abb. 2) .

WAS IST ZU TUN?

Neben der operativen Versorgung der Spalt-
bildung muss auch eine Hormonsubstitution
erfolgen: Heute wiirde man schon im frithen
Kleinkindalter, eventuell bei Sduglingen, eine
Behandlung mit Wachstumshormon beginnen.
Das war vor tber 40 Jahren allerdings noch
Zukunftsmusik. Deshalb wurde bei dem Maid-
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chen in Minchen zunichst eine Therapie mit
Anabolika und Schilddriisenhormon eingesetzt.
Damit konnte das Wachstum angeregt werden
(Abb. 3). Spiter wurde iiber lingere Zeit mit
Wachstumshormon behandelt, wodurch eine Er-
wachsenengrofle von nicht ganz 150 cm erreicht
werden konnte.

Neben dem ,Francés-Knorr-Syndrom®, das
seinen Ursprung im Dr. von Haunerschen Kin-
derspital hat, gibt es noch andere Mittellini-
endefekte im Gesichtsbereich. In Abb. 4 ist ein
7-jahriges Madchen mit einer Grofie von nur
98 cm dargestellt. Zu diesem Zeitpunkt sollte
die Korperhohe aber zwischen 116 bis 135 cm
liegen. Thre Cousine ist mit fast 14 Jahren normal
grof3. Bei dem kleinen Midchen war zwar keine
Lippen-Kiefer-Gaumenspalte vorhanden; es fehl-
te aber ein Schneidezahn. Der Zwischenkiefer
trug nur einen zentralen Schneidezahn! (Abb. 5).
Bei einem anderen Patienten waren nur 2 statt
4 Schneidezdhne vorhanden (Abb. 6). Die Fehl-
bildung des Zwischenkiefers kann sich auch bis
in das Gehirn fortsetzen. So fehlte bei einem
anderen Kind mit zentralem Schneidezahn und
hormonellen Ausfillen die Scheidewand (das
Septum) zwischen den beiden groflen Hirn-
kammern. Das Fehlen des Septums kommt auch
bei der ,,septo-optischen Dysplasie“ vor: hierbei
sind neben dem Septum auch die Augennerven
betroffen, wodurch es zu starker Beeintrichti-

Wachstumskurve der Miinchner Patientin
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o N 7-jahriges Madchen mit
dem Syndrom des einzel-
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Abb. 3

gung des Sehvermdgens bis hin zur Blindheit
kommen kann. Wenn also ein (fast) blindes Kind
nicht wichst, so muss man auch wieder an eine
Storung der hormonellen Achse ,,Zwischenhirn -
Hypophyse“ denken. - ein weiteres Beispiel des
Mittelliniendefektes.

Und schliefSlich kénnen alle Formen von
Meningozelen, einer Art Fehlbildung der Mit-
tellinie, auch mit einem Hormonmangel einher-
gehen. Wir haben eine ganze Reihe von Kindern
mit einer lumbalen Meningomyelozele betreut,
welche eine Storung der Wachstumshormonse-
kretion aufwiesen.

In jedem Fall einer Hormonstérung sollte
man das ungeniigend gebildete Hormon erset-
zen. Dabei muss man aber beriicksichtigen, ob
z.B. ein durch Wachstumshormon verbessertes
Wachstum auch eine Verbesserung der Lebens-
situation bedeutet. Geht eine am Hinterkopf
vorhandene Meningomyelozele (okzipitale Enze-
phalozele) auch mit weiteren Stérungen der
Hirnfunktion wie schwerster motorischer und
geistiger Einschrankungen einher, so niitzt eine
groflere Korperlinge dem Patienten nichts. Im
Gegenteil, die notwendige Pflege kann durch
dieses Wachstum sogar erschwert werden. Man
muss immer den ganzen Patienten beriicksichti-
gen, und nicht nur einzelne ausgefallene Funkti-
onen - auch wenn sie noch so gut zu behandeln
waren.
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Abb. 5
Isolierter zentraler Schneide-
zahn im Oberkiefer

Abb. 6
Zwischen den Eckzdhnen fin-
den sich nur 2 Schneidezahne
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Ein ungewohnlicher Fall

Der kleine Grigorius (10 Monate) wurde uns in der kinderchirurgischen Ambulanz vorgestellt, da er
seit 3 Wochen den linken Arm nicht mehr richtig bewegte. Kinderarzt und Orthopdide hatten ihn

PR

bereits angeschaut, konnten aber nichts Auffdlliges feststellen.

e

~ inen Sturz oder Unfall hatte die Mutter
___ nicht beobachtet. Allerdings wiirden die
Kinder zu Hause doch oft sehr lebhaft
e Spielen, so dass ein Trauma als Ursache
nicht vollstindig ausgeschlossen werden konnte.
Bei der korperlichen Untersuchung war Grigo-
rius munter, spielte unbekiimmert und machte
einen lustigen, lebhaften Eindruck. Nur der linke
Arm wurde in einer Schonhaltung gehalten, ahn-
lich derer, die Kinder mit einer Radiuskdpfchen-
luxation aufweisen (Abb. 1). Beim Abdriicken
des Armes zeigte er keinerlei Anzeichen von
Schmerzen. Eine Schwellung oder ein anderer
Hinweis auf eine Verletzung, beispielsweise eine
Prellmarke, konnten nicht gesehen werden.

Auf den mitgebrachten Rontgenbildern
konnten wir keine neue oder éltere Verletzung
des Armes feststellen (Abb. 2). Unter dem Ver-
dacht einer Chassaignac-Luxation wurde ein
Repositionsmanéver ohne Erfolg durchgefiihrt.
Anschlieffend bekam unser Patient eine Ober-
arm-Gipsschiene, die er fiir eine Woche tragen
sollte. Nach einer Woche wurde die Gipsschie-
ne abgenommen und der Arm erneut unter-
sucht. Der Arm wurde weiterhin geschont, die
Beschwerden schienen eher zugenommen zu
haben. Durch die Anamnesedauer und das Alter
des Kindes konnte jetzt eine traumatische Ver-
letzung als Ursache ausgeschlossen werden. Eine
differentialdiagnostisch in Frage kommende,
tibersehene Claviculafraktur wire bereits nach
einer Woche schmerzfrei gewesen, ein Bruch

Johanna Correll, Claudia Menzel

des Ellenbogens nach drei Wochen. Die ersten
orientierenden Laboruntersuchungen zeigten
keine Auffilligkeiten im Sinne einer Knochen-
entziindung oder eines bosartigen Geschehens.
In einem Roéntgenbild des Thorax war keine
groflere Raumforderung zu sehen, die auf das
Riickenmark driickte und fiir die Lihmung des
Armes eine Erkldrung gewesen wire.

Durch eine neurologische Untersuchung
wurde die Diagnose einer schlaffen Parese des
linken Armes gestellt. Eine Differenzierung zwi-
schen einer zentralen Ursache, im Kopf, oder
einer peripheren Nervenldsion war nicht mog-
lich, so dass ein MRT des Kopfes angefertigt
wurde.

Auf diesem konnte man in der rechten
Gehirnhilfte einen groflen, glatt begrenzten
Tumor sehen (Abb. 3).

Die Verlegung in die neurochirurgische
Abteilung Grofshadern erfolgte noch am selben
Tag.

Einen Tag nach der Diagnosestellung wurde
Grigorios operiert, der Tumor konnte entfernt
werden. Der neuropathologische Befund ergab
ein anaplastisches Ependymom, WHO- Grad IIL
Die Operation hat der Junge bisher gut tiberstan-
den, und befindet sich momentan in chemothera-
peutischer Behandlung.

Die ersten Symptome bei Grigorius deuteten
auf ein Trauma hin, fithrten dann aber im Ver-
lauf zu einer sehr ungewo6hnlichen Differential-
diagnose.



KURZINFORMATION EPENDYMOM

(Ependym= einschichtige Zellauskleidung des Ventrikelraumes und Spinalkanals)
Klassifikation gemaf WHO, ICD 10 Code und ICD-0-3-M Code

Pradispositionsalter: Kinder zwischen dem 8.-15. Lebensjahr, selten Erwachsene
Lokalisation: vom Ependym der Ventrikel ausgehend, im Ventrikelsystem
wachsend, bevorzugt im IV. Ventrikel, Seiten- oder Ill. Ventrikel und
Spinalkanal.
Klinik: Liquorzirkulationsstérung, Hirndrucksymptomatik, Ubelkeit und
Erbrechen, Zwangshaltung des Kopfes, Ataxie
Diagnose: 1. Anamnese

2. Neurologische Untersuchung

3. MRT: hyperintenser Tumor mit Zysten
Therapie: Operativ: radikale Exstirpation, G II-GIV postoperative Radiatio (54 Gy)
Bei Hydrozephalus Shuntanlage
Prognose: Frilhe Metastasierung tber den Liquorweg, Rezidive sind haufig
5-Jahres-Uberlebensrate 20-50%
Komplikationen: Hydrocephalus occlusus
Differentialdiagnosen: Ependymkolloidzysten (= embryonale Fehlbildung)
Subependymale Blutung ohne/mit Ventrikeleinbruch
Plexuspapillome

- Subependymom (Grad 1) D43.2 M9383/1
- Myxopapilldares Ependymom (Grad |) D43.2 M9394/1
- Ependymom (Grad Il) c71.9 M9391/3
- Anaplastisches Ependymom (Grad IlI) c71.9 M9392/3

ADVATE 250/500/1000/1500/2000/3000 L.E. Verschreibungspflichtig
Zusammensetzung: Pulver und L6sungsmittel zur Herstellung einer Injektionsldsung
Octocog alfa (rekombinanter Blutgerinnungsfaktor VIII). Hergestellt mittels rekombi-
nanter DNS-Technologie in Ovarialzellen des chinesischen Hamsters ohne Zusatz eines
(exogenen) menschlichen oder tierischen Proteins wéhrend des Zellkultur-Prozesses,
der Reinigung und der Endformulierung. Pulver: Der arzneilich wirksame Bestandteil ist
Octocog alfa (rekombinanter Blutgerinnungsfaktor VIIl). ADVATE 250/500/
1000/1500/2000/3000 L.E. enthalt 250 I.E./500 1.E./1000 I.E./1500 I.E./2000 I.E./3000
I.E. Octocog alfa. Die sonstigen Bestandteile sind Mannitol, Natriumchlorid, Histidin,
Trehalose, Calciumchlorid, Trometamol, Polysorbat 80, Glutathion (reduziert). Losungs-
mittel: 5 ml sterilisiertes Wasser fiir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete:
Behandlung und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit Hamophilie A (kongeni-
taler Faktor-VIll-Mangel). ADVATE enthélt keine pharmakologisch wirksamen Mengen
des Von-Willebrand-Faktors und ist daher nicht fiir die Behandlung des Von-Wille-
brand-Jiirgens-Syndroms geeignet. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegeniiber
dem arzneilich wirksamen Bestandteil, einem der Hilfsstoffe sowie Maus- und Hams-
terproteinen. Nebenwirkungen: Wie alle Arzneimittel kann ADVATE Nebenwirkungen
haben, die aber nicht bei jedem auftreten miissen. Folgende Nebenwirkungen wurden
héufig (bei mehr als einem von 100 Patienten, aber bei weniger als einem von 10
Patienten) in klinischen Studien mit ADVATE zur Wirksamkeit beobachtet: Schwindel,
Kopfschmerzen und Fieber. Die anderen Nebenwirkungen wie Juckreiz, verstarktes
Schwitzen, ungewohnliches Geschmacksempfinden, Hitzewallungen, Migréne,
Gedéchtnisstorungen, Schiittelfrost, Durchfall, Ubelkeit, Erbrechen, Kurzatmigkeit,
Kehlkopfentziindung, Entziindungen der LymphgeféBe, Blasse, Augenentziindungen,
Hautausschldge, extremes Schwitzen, Anschwellen von FiiBen und Beinen, erhohte
Leberenzyme, Hamatokritabfall und Schmerzen im Oberbauch oder unteren Brustbe-
reich wurden gelegentlich (bei mehr als einem von 1000 Patienten, aber bei weniger
als einem von 100 Patienten) beobachtet. Die folgenden Nebenwirkungen wurden
gelegentlich (bei mehr als einem von 1000 Patienten, aber bei weniger als einem von
100 Patienten) wahrend chirurgischer Eingriffe beobachtet: Katheterinfektionen,
Abfall der Zahl der roten Blutkorperchen, Anschwellen von GliedmaBen und Gelenken,
verlangerte Blutung nach der Entfernung einer Drainage, verminderter Faktor-VIiI-
Spiegel und postoperative Himatome. Ein GroBteil davon wurde nur einmal berichtet
und trat nach andauernder Behandlung mit ADVATE nicht wieder auf. Lediglich tiber
Kopfschmerzen (5 Patienten), Fieber, Schwindel (je 3 Patienten), Juckreiz und Durchfall
(je 2 Patienten) wurden bei mehr als einem Patienten berichtet. Seit der Einfiihrung
des Arzneimittels auf dem Markt wurde vereinzelt tiber schwere und potenziell lebens-
bedrohliche Reaktionen (Anaphylaxie) und andere allergische Reaktionen berichtet.
Sie sollten sich daher tber die Friihzeichen einer allergischen Reaktion, wie z.B. Haut-
rotung, Ausschlag, Quaddelbildung, Juckreiz am ganzen Korper, Anschwellen von
Lippen und Zunge, Atembeschwerden, pfeifendes Atmen, Engegefiihl in der Brust,
allgemeines Unwohlsein und Schwindel bewusst sein. Diese Symptome konnen frithe
Anzeichen eines anaphylaktischen Schocks darstellen, der zusétzlich folgende Sympto-
me einschlieBen kann: extremer Schwindel, Bewusstseinsverlust und extreme Atembe-
schwerden. Die Bildung neutralisierender Antikorper (Inhibitoren) gegen Faktor VIl ist
eine bekannte Komplikation bei der Behandlung von Patienten mit Hamophilie A.
In Klinischen Studien mit ADVATE wurde unter 198 vorbehandelten Patienten ein
niedrigtitriger Inhibitor gesehen. Bei zuvor nicht behandelten Patienten bildeten 5
von 25 (20 %) mit ADVATE behandelte Probanden Inhibitoren gegen Faktor VIII. Die
bisherige Haufigkeit der Erkennung von FVIiI-Inhibitoren entspricht den Erwartungen
und liegt im bereits beobachteten Bereich. Lagerungshinweise: Im Kiihlschrank
lagern (2 °C bis 8 °C). Nicht einfrieren. Wahrend der Laufzeit kann das Produkt einmal
fiir maximal 2 Monate bei Raumtemperatur (bis zu 25 °C) aufbewahrt werden. Beginn
und Ende der Raumtemperaturlagerung sollten auf dem Umkarton notiert werden.
Das Produkt darf nach der Lagerung bei Raumtemperatur nicht wieder gekiihlt
werden. Die Durchstechflasche sollte im Umkarton aufbewahrt werden, um den Inhalt
vor Licht zu schiitzen. Warnhinweise: Bei vorbehandelten Patienten (PTPs) mit mehr
als 100 Expositionstagen und anamnestisch bekannter Inhibitorentwicklung wurde,
nach Umstellung von einem rekombinanten Faktor-VIlI-Produkt auf ein anderes, das
Wiederauftreten von (niedrigtitrigen) Inhibitoren beobachtet.

Stand Mai 2008. Pharmazeutischer Unternehmer (Zulassungsinhaber): Baxter
AG, IndustriestraBe 67, A-1220 Wien. Lokaler Vertreter: Baxter Deutschland GmbH,
Edisonstr. 4, D-85716 UnterschleiBheim.
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THE LINDE GROUP

LIVOPAN™
Zur Schmerztherapie bei Kindern

LIVOPAN™ ist ein inhalatives Analgetikum von Linde Gas Therapeutics fur die schnelle und wirksame Schmerztherapie
bei kurzen, schmerzhaften Prozeduren bei Kindern. Es besteht aus einer sofort einsatzbereiten Mischung von Distick-
stoffmonoxid und Sauerstoff.

LIVOPAN™ wird eingeatmet. Die Analgesie setzt sehr schnell ein und endet nur wenige Atemzige nach Absetzen der
Therapie. Distickstoffmonoxid wird dabei nicht metabolisiert. Die Wirkung ist somit qut vorhersehbar und steuerbar.
Weltweit wurden bereits Millionen Anwendungen in der Schmerztherapie mit dieser Wirkstoffkombination durchge-
fuhrt.

Die Entwicklung von gasformigen Arzneimitteln speziell fur den Einsatz bei Kindern ist nur einer der Wege, auf denen
Linde Gas Therapeutics sich seit langer Zeit intensiv fur die Sicherheit und das Wohlergehen von Patienten einsetzt.

Fur weitere Informationen: www.linde-gastherapeutics.de

LIVOPAN™ 5000 /50% Gas zur medizinischen Anwendung, druckverdichtet. Wirkstoffe: Distickstoffmonoxid / Sauerstoff. Zusammensetzung: Jedes Druckbehaltnis
enthalt: 50 % v/v Distickstoffmonoxid und 50 % v/v Sauerstoff bei einem Fulldruck von 170 bar (15 °C). Anwendungsgebiete: Behandlung von kurzzeitigen
Schmerzzustanden von leichter bis mittlerer Intensitat wenn ein schnelles An- und Abfluten der analgetischen Wirkung gewunscht wird. Gegenanzeigen:
Anzeichen oder Symptome von Pneumothorax, Pneumaperikard, schwerem Emphysem, Gasembolie oder Kopfverletzungen. Nach Tiefseetauchgangen. Nach
kardiopulmonalen Bypass-Operationen mit Herz-Lungen-Maschine oder koronarem Bypass ohne Herz-Lungen-Maschine. Nach kurzlicher intraokularer Gasinjekti-
on (z. B. SF6, C3F8). Anwendung von LIVOPAN™ erst nach vollstandiger Resorption des Gases, da durch Volumen- und Druckzunahme des Gases Erblindungsgefahr
besteht. Schwere Dilatation des Gastrointestinaltrakts. Herzinsuffizienz oder kardiale Dysfunktion (z. B. nach Herzoperationen). Anzeichen von Verwirrtheit oder
andere Hinweise auf erhohten intrakraniellen Druck. Vermindertes Bewusstsein oder eingeschrankte Fahigkeit zur Kooperation/Befolgung von Anweisungen.
Cave: Beeintrachtigung der nattrlichen Schutzreflexe durch Distickstoffmonoxid maglich. Diagnostizierter aber unbehandelter Vitamin B12- oder Folsduremangel
oder diagnostizierte genetische Storung des an dem Metabolismus dieser Vitamine beteiligten Enzymsystems. Gesichtsverletzungen, wenn die Anwendung einer
Gesichtsmaske nur unter Schwierigkeiten moglich oder mit Risiken verbunden ist. Schwangerschaft: Anwendung wahrend der ersten zwei Trimester vermeiden.
stillzeit: Nicht anwenden wahrend des Stillens. Nebenwirkungen: Haufig: Schwindel, Benommenheit, Euphorie, Ubelkeit, Erbrechen. Gelegentlich: Starke Midig-
keit, Druckgefuhl im Mittelohr, Blahungen, vermehrtes Gasvolumen im Darm. Haufigkeit nicht bekannt: Megaloblastare Anamie, Leukopenie, Polyneuropathie,
Paraparese und Myelopathie, Atemdepression, Kopfschmerzen, Psychosen, Verwirrtheit, Angst. Pharmazeutischer Unternehmer: AGA AB, 5-181 81 Lidingo,
Schweden. Stand: August 2008
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Epilepsiechirurgie

bei Kindern

Epilepsien gehdren zu den hdufigsten neurologischen Erkrankungen des Kindesalters. Das Spek-

trum reicht von gutartigen Verlaufsformen mit selten auftretenden und zum Teil nicht behand-

lungsbediirftigen Anfdillen bis hin zu schweren therapieresistenten Epilepsien, die die neuropsycho-

logische Entwicklung der Kinder nachhaltig beeintriichtigen. Bei Kindern mit einer pharmakoresis-

tenten Epilepsie muss daher die Mdglichkeit eines epilepsiechirurgischen Eingriffs erértert werden.

Ziel der chirurgischen Behandlung von Epilepsien ist das Erreichen von Anfallsfreiheit bzw. Redukti-

on beeintrdchtigender Anfdlle. Dadurch kann eine Verbesserung der Lebensqualitéit und psychoso-

Zialen Situation erreicht werden.

Ingo Borggraefe', Florian Heinen', Aurelia Peraud? Soheyl Noachtar?

EINLEITUNG

Ein Teil der Epilepsien des Kindesalters
(ca. 30%) und der groflere Anteil der Epilep-
sien des Erwachsenenalters werden verursacht
durch strukturelle Hirnldsionen wie regionale
Fehlbildungen (kortikale Dysplasien), gutar-
tige Tumoren oder Narben nach ischamischen
Ereignissen.

Anfille, die im Rahmen solcher Lasionen
auftreten sind hdufig schwieriger medikamen-
tos zu behandeln und konnen die kognitive
Entwicklung der Patienten beeintrachtigen.

Hier besteht die Moglichkeit bei nachgewie-
sener Pharmakoresistenz durch chirurgische
Entfernung des epileptogenen Kortex Anfalls-
freiheit oder signifikante Reduktion beein-
trachtigender Anfille zu erreichen.

Bei nicht resezierbaren Fillen (zum Beispiel
bei multiregionalen Foci und generalisierten
Epilepsien) besteht als chirurgische Option
unter anderem die Implantation eines Vagus-
nervstimulators.

Entwicklungsverzégerungen konnen die
Folge von epileptischen Anfillen sein und
daher eine Indikation darstellen, bei Kin-

dern mit die Moglichkeit einer chirurgischen
Behandlung schon frith zu iiberpriifen.

EPILEPSIECHIRURGIE IM KINDESALTER

Epilepsiechirurgische Verfahren koénnen
bereits im Sduglings- und Kleinkindesalter
durchgefiihrt werden. Es handelt sich dabei um
eine besondere Situation, da die Epilepsie auf das
sich noch entwickelnde Gehirn ,trifft“ und so
erhebliche Auswirkungen auf die weitere neuro-
kognitive Entwicklung haben kann.

Ein frither und erfolgreicher epilepsiechir-
urgischer Eingriff kann dabei als positiver Pra-
diktor fiir ein gutes neurokognitives Outcome
angesehen werden [8].

Wihrend sich viele Uberlegungen der Epi-
lepsiechirurgie des Erwachsenenalters auf Schul-
kinder und Jugendliche tibertragen lassen, gibt
es im Kleinkindesalter Besonderheiten, die in
Betracht zu ziehen sind [3]. Die Epilepsiechirur-
gie hat nicht nur wegen zu erreichender Anfalls-
freiheit, sondern auch wegen der positiven Aus-
wirkungen auf die kognitive Entwicklung einen
wichtigen Stellenwert in der Behandlung epilep-
siekranker Kinder.

1
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Tabelle 1
Untersuchungen der pra-
epilepsiechirurgischen
Evaluation

Anfallssemiologie
Neuropsychologie
EEG

Kontinuierliches EEG-
Videomonitoring

e Kortikale
Elektrostimulation

e Kranielles MRT
e SPECT, PET

Anfallsphdnomen

Kopf und Augenversion

Automatismen bei erhaltenem Bewusstsein

Iktale Sprache
Postiktale Aphasie

Unilateraler tonischer Anfall

INDIKATIONEN

Grundvoraussetzungen fiir die chirurgische

Behandlung einer Epilepsie sind:

1) die exakte Diagnose der Epilepsie:

die Diagnose einer Epilepsie muss bewiesen sein,
das heif3t, dass nicht epileptische Anfille ausge-
schlossen sein miissen.

2) Nachweis der medikamentosen Therapiere-
sistenz: sollten 2 bis 3 Medikamente der ersten
Wahl bei dem vorliegenden Epilepsiesyndrom
bei ausreichender Dosierung nicht zur Anfalls-
freiheit oder Reduktion klinisch beeintrichti-
gender Anfille fihren, sind die Kriterien der
medikamenttsen Therapieresistenz erfiillt.

3) Zuordnung zu einem Epilepsiesyndrom: je
nach Epilepsiesyndrom kann der Zeitpunkt eines
epilepsiechirurgischen Eingriffs die neuropsy-
chologische Prognose deutlich verbessern (z.B.
bei Kindern mit Temporallappenepilepsien). Es
sollte daher so frith wie moglich gepriift werden,
ob ein Patient fiir eine chirurgische Behandlung
in Frage kommt, da ihm durch eine erfolgreiche
Operation die weiteren negativen neuropsycho-
logischen und psychosozialen Folgen der Erkran-
kung erspart bleiben konnen [4].

4) Behinderung durch die Anfille: die Beein-
trachtigung durch Anfille kann individuell sehr
unterschiedlich wahrgenommen werden. Ins-
gesamt gelten seltene ausschliefllich nachts auf-
tretende Anfille oder seltene kurze dialeptische
Anfille oder Auren als weniger beeintrachtigend.
5) Resezierbarer Fokus: mittels prachirurgischer
diagnostischer Verfahren (siehe unten) sollte die
epileptogene Zone genau lokalisiert werden koén-
nen (Ausnahme: Vagusnervstimulation, Calloso-
tomie).

6) Motivation des Patienten: selbst bei Zutreffen
aller oben genannter Faktoren sollte der Patient
motiviert und compliant sein, um den aufwen-
digen diagnostischen Mafinahmen gerecht zu
werden und eine optimale postoperative Betreu-
ung zu gewihrleisten.

Wenn eine fiir den Patienten akzeptable
Anfallskontrolle nicht erzielt werden kann, sollte
moglichst rasch (innerhalb von maximal zwei
Jahren) die Uberweisung in ein spezialisiertes
Zentrum zur epilepsiechirurgischen Diagnostik
erfolgen.

Tabelle 2
Lateralisationszeichen [9]

Hemisphére
Kontralateral
Nichtdominant
Nichtdominant
Dominant

Kontralateral

PRACHIRURGISCHE EVALUATION

Eine exakte Lokalisation der Anfallsur-
sprungszone ist eine der wichtigsten Vorausset-
zungen fiir die Planung eines epilepsiechirur-
gischen Eingriffs. Dabei stiitzt man sich auf kli-
nische Befunde und auf Ergebnisse apparativer
Untersuchungen (Tab 1).

Der Erfolg eines epilepsiechirurgischen
Eingriffs wird zum einen definiert tiber das
Erreichen der Therapieziele (Anfallsfreiheit bzw.
Reduktion klinisch beeintrichtigender Anfille)
und zum anderen iiber das Ausbleiben von Kom-
plikationen wie lokale neurologische Ausfille
nach der Operation.

Es gilt der Grundsatz, dass so viel wie mog-
lich epileptogener Kortex reseziert werden muss
unter grofitmoglicher Schonung von nicht epi-
leptogenem und funktionell intaktem Kortex.
Gegebenenfalls muss aber bei sehr beeintréich-
tigenden Anfillen die Resektion von funktions-
fahigen Strukturen in Kauf genommen werden
(z.B. Schiadigung der Sehbahn mit konsekutiver
Quadrantenanopsie bei posterioren temporalen
Lisionen). Diese Risiken miissen mit den Pati-
enten vor der Operation ausfithrlich besprochen
werden.

Die Anfallssemiologie kann Hinweise iiber
die Lokalisation der symptomatogenen Zone des
Anfallsgeschehens geben [14]. Die symptomato-
gene Zone ist als die kortikale Region definiert,
deren epileptische Erregung den klinischen
Anfall definiert. Die symptomatogene Zone ist
allerdings durch Fortleitungen der Anfallsmuster
nicht immer mit der Anfallsursprungszone iden-
tisch [11]. Klinische Hinweise fiir die Zuordnung
zur Seitenlokalisation der Anfallsursprungszo-
ne liefern die sogenannten Lateralisationszei-
chen (Tab 2). Bei Kleinkindern sind unilaterale
klonische oder tonische Anfille sowie eine pos-
tiktale Hemiparese verlédssliche Lateralisations-
zeichen (Anfallsursprungszone kontralateral zur
klinischen Symptomatik) [10].

Neuropsychologische Untersuchungen die-
nen zur Diagnose von neuropsychologischen
Defiziten, die Lokalisationshinweise auf die Lisi-
on bieten kénnen. Ferner erhilt man Informati-
onen iiber die praoperative kognitive Leistungs-
fahigkeit und Sprachlateralisation des Patienten
[5]. Im Routine-EEG abgeleitete epilepsietypische
Potenziale und regionale Verlangsamungen ge-
ben bereits wichtige lokalisatorische Hinweise
auf den betroffenen Kortex (Abb. 1).

Mittels kontinuierlichem EEG-Videomoni-
toring sollte eine simultane Aufzeichnung von
EEG und Videos wihrend eines Anfalls gelingen
(Abb. 2). In Fillen, wo diese Lokalisation mit
Oberflichen EEG-Elektroden nur unzureichend
erreicht werden kann, konnen Elektroden direkt
subdural implantiert werden und so zur weiteren
Eingrenzung der Anfallsursprungszone beitra-
gen (Abb. 3).
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Abb. 1

Spikes (Pfeil) und regionale Verlang-
samung temporal rechts bei einer
Patienten mit kortikaler Dysplasie
temporal rechts.

Abb. 2

Anfallsmuster anterior temporal
rechts (Maximum Elektrode F8, Pfeil)
bei einem rechts temporalem
Plexuspapillpom.

Abb. 3

Operationssitus bei Implantation
von subduralen Plattenelektroden
mit Abdeckung der rechten Parie-
tal-, Zentral- und Temporalregion.
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ReFacto® 250/ 500/ 1.000/ 2.000 I.E. Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Injektionslosung. Wirkstoff: Moroctocog alfa. Zusammensetzung: 1 Durchstechflasche mit Pulver enth.:
250 I.E. bzw. 500 I.E. bzw. 1.000 I.E. bzw. 2.000 I.E. Moroctocog alfa (rekombinanter Gerinnungsfaktor VIII); gentechnologisch hergestellt aus der Ovarial-Zelllinie des chinesischen Hamsters.
Weitere Bestandteile: Sucrose, Calciumchlorid, L-Histidin, Polysorbat 80, Natriumchlorid. 1 Fertigspritze mit Losungsmittel enth. 0,9 %ige w/v Natriumchloridiésung. Anwendungsgebiete: Be-
handlung und Prophylaxe von Blutungsepisoden bei Patienten mit Hamophilie A (angeborener Mangel an Faktor VIII). ReFacto enthalt keinen von-Willebrand-Faktor und ist folglich nicht fur die
Behandlung des von-Willebrand-Jirgens-Syndroms indiziert. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder einen der Hilfsstoffe. Bekannte allergische Reaktionen gegen Maus-
oder Hamsterproteine. Sehr strenge Nutzen-Risiko-Abwégung in Schwangerschaft und Stillzeit. Vorsick t 1 und Warnhi ise: Abbruch der Therapie bei Auftreten von allergischen und
anaphylaktischen Reaktionen und entspr. medizinische Behandlung. Patienten missen tber friihe Anzeichen von Uberempfindlichkeitsreaktionen aufgeklart werden. Im Falle eines Schocks
medizinische Standards zur Schockbehandlung beachten. Die Bildung von neutralisierenden Inhibitoren gegentber Faktor VIII ist eine bekannte Komplikation bei der Behandlung von Patienten mit
Héamophilie A. Das Risiko einer Inhibitor-Entwicklung korreliert mit dem Umfang der Anwendung von Gerinnungsfaktor VIII, wobei das Risiko innerhalb der ersten 20 Anwendungstage am groBten
ist. Bei vorbehandelten Patienten mit mehr als 100 Expositionstagen und einer Inhibitorenentwicklung in der Anamnese wurden beim Wechsel von einem rekombinanten Faktor VIII-Produkt auf ein
anderes Falle von Wiederauftreten von Inhibitoren (niedrigtitrig) beobachtet. Patienten sorgfaltig durch angemessene klinische Beobachtungen und Laboruntersuchungen auf die Entwicklung von
Inhibitoren tberwachen. Bei hohen Inhibitorspiegeln (z. B. Gber 10 B.E.) kann die Faktor VIII-Therapie unwirksam sein; dann andere Therapiemdglichkeiten in Erwagung ziehen. Die Behandlung
dieser Patienten sollte unter der Aufsicht eines in der Hamophilie-Behandlung erfahrenen Arztes durchgefiihrt werden. Wéhrend der klinischen Studien und nach Markteinflihrung wurde tber eine
mangelhafte Wirksamkeit, besonders bei Patienten in der Prophylaxe, mit entsprechender Symptomatik berichtet. Bei einer Umstellung auf ReFacto ist es wichtig, die Dosis individuell einzustel-
len und zu Uberwachen, um ein addquates Ansprechen auf die Therapie sicherzustellen. Nebenwirkungen: Selten Uberempfindlichkeitsreaktionen oder allergische Reaktionen (die ein Angioddem,
ein brennendes oder stechendes Gefiihl an der Infusionsstelle, Schiittelfrost, Hitzegeftihl, allgemeine Urtikaria, Kopfschmerzen, Juckausschlag, niedrigen Blutdruck, Lethargie, Ubelkeit, Ruhelosig-
keit, Tachykardie, Engegefiihl im Brustbereich, nervoses Zittern, Erbrechen, pfeifendes Atmen einschlieBen konnen), in einigen Féllen schwere Anaphylaxie (einschlieBlich Schock). Selten Fieber.
Ferner: Dyspnoe, Komplikationen beim Legen des venodsen Zugangs mit dem Venenpunktionsbesteck, Parasthesie, Anstieg des Transaminase-Spiegels, Schwindel, Somnolenz, Mudigkeit, Schwitzen,
Sehstorungen, Husten, Akne, Geschmacksstorungen, Anorexie, Gastritis, Gastroenteritis, Schmerz, Pruritus, Hautrétung, erhohter Bilirubinspiegel und leichte Erhéhung des Kreatinkinase-Muskel-Gehirn-
Isotyps (CK-MB). 5,3 % der vorbehandelten Patienten hatten einen Anstieg des anti-Maus 1gG-Antikorper-Titers, jedoch ohne sichtbare klinische Auswirkungen. Sehr selten wurde die Entwicklung von
Antikorpern gegen Hamsterproteine gemessen, ohne dass dies klinische Folgen gehabt hatte. Treten Nebenwirkungen auf, die mit der Verabreichung von ReFacto in Zusammenhang stehen konnten,
muss entweder die Applikationsrate verringert oder aber die Anwendung abgebrochen werden — je nach Reaktion des Patienten. In einer klinischen Studie entwickelten sich bei zuvor unbehandelten
Patienten zu 32 % Inhibitoren mit niedrigem und hohem Titer. Bei zuvor behandelten Patienten entwickelte in einer klinischen Studie 1 Patient von 113 einen Inhibitor. Seit Markteinftihrung liegen Berichte
Uber hohe Inhibitor-Titer auch bei zuvor behandelten Patienten vor. Hinweise: Die Behandlung sollte unter Aufsicht eines in der Hamophilie A-Behandlung erfahrenen Arztes begonnen werden. Wéhrend
der Behandlung entsprechende Kontrollen der Faktor VIII-Spiegel empfohlen; insb. bei groBen chirurgischen Eingriffen ist eine genaue Uberwachung der Faktor-VIII-Aktivitat im Plasma unbedingt erforder-
lich. Aufbewahrungszeiten der rekonstituierten Losung strengstens beachten, wegen potentieller Entwicklung von Di-(2-ethylhexyl)phthalate (DEHP) aus dem PVC des Behalters. Verschreibungspflichtig.
Stand: August 2007
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Das A und B der Hamophilie

BeneFix® 250 I.E./ 500 I.E./ 1.000 I.E./ 2.000 I.E. Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionsldsung. Wirkstoff: Nonacog alfa (rekombinanter Blutgerinnungsfaktor IX), gentechnol. aus d.
Ovarial-Zelllinie d. chinesischen Hamsters hergestellt. Zusammensetzung: BeneFix® 250 I.E.: Jede Durchstechfl. m. Pulver enth. nominell 250 I.E. Nonacog alfa. Nach Rekonstitution mit den mitgelieferten
5ml (0,234 %) Natriumchlorid-L6sung zur Injektion enthélt jeder Milliliter der Losung etwa 50 |.E. Nonacog alfa. BeneFix® 500 I.E.: Jede Durchstechfl. m. Pulver enth. nominell 500 I.E. Nonacog alfa. Nach
der Rekonstitution mit den mitgelieferten 5 ml (0,234 %) Natriumchlorid-Lésung zur Injektion enthalt jeder Milliliter der Losung etwa 100 |.E. Nonacog alfa. BeneFix® 1.000 I.E.: Jede Durchstechfl. m. Pulver
enth. nominal 1.000 I.E. Nonacog alfa. Nach der Rekonstitution mit den mitgelieferten 5 ml (0,234 %) Natriumchlorid-Lésung zur Injektion enthélt jeder Milliliter der Losung etwa 200 |.E. Nonacog alfa.
BeneFix®2.000 I.E.: Jede Durchstechfl. m. Pulver enth. nominal 2.000 |.E. Nonacog alfa. Nach der Rekonstitution mit den mitgelieferten 5 ml (0,234 %) Natriumchlorid-Losung zur Injektion enthélt jeder
Milliliter der Losung etwa 400 |.E. Nonacog alfa. Sonst. Bestandteile Pulver: 40 mg Sucrose, Glycin, L-Histidin, Polysorbat 80. Fertigspritze mit Losungsmittel: Natriumchlorid-Losung. Anwendungsgebiete:
Therapie und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit Hdmophilie B (angeborener Mangel an Faktor IX). Gegenanzeigen: Uberempfindlichk. gegen den Wirkstoff od. einen der sonst. Bestandteile.
Bekannte allerg. Reaktion gegen Hamsterproteine. Warnhinweise und Vi t 1: Mit BeneFix behandelte Pat. missen sorgfaltig auf die Bildung v. Faktor IX-Hemmkaorpern tberwacht werden
(Titration in Bethesda-Einheiten (B.U.) unter Verw. geeigneter biol. Testverf. erforderl.). Zur Behandl. v. Pat., die zuvor noch nicht m. Faktor IX-Praparaten behandelt wurden, liegen keine ausreichenden
Ergebn. aus laufenden klin. Studien vor. Wie bei allen i.v. verabreichten Proteinprodukten kénnen allerg. UberempfindIichkeitsreakt auftreten. Das Produkt enth. Spuren v. Hamsterproteinen. Es wurden
bei Faktor IX-Produkten, einschl. BeneFix, potentiell lebensbedrohliche anaphylakt./anaphylaktoide Reakt. beobachtet, deshalb mussen Pat. tiber frilhe Anz. v. Uberempfindlichkeitsreakt. aufgeklart
werden. Sofortiger Abbruch d. Verabreichung v. BeneFix bei Auftreten v. allerg. od. anaphylakt. Reakt. u. geeignete Behandl. einleiten. Bei Schock muss die Behandl. nach den Regeln der modernen
Schockther. erfolgen. Bei schweren allerg. Reakt. alternative hdmostatische MaBn. ergreifen. Pat., die eine allerg. Reakt. entwickeln, auf Anwesenheit eines Hemmkorpers untersuchen. Pat. m. Faktor
IX-Hemmkarpern konnen ein erhohtes anaphylakt. Risiko bei fortgesetzter Behandl. m. Faktor IX aufweisen. Pat. m. erheblichen Deletionsmutationen innerhalb des Faktor IX-Gens sollten engmaschig auf
Anzeichen und Sympt. akuter Uberempfindlichkeitsreakt. hin tiberwacht werden, insb. wahr. der Friihphasen der erstmaligen Exposition. Anfangl. Behandl. mit Faktor IX sollte unter medizin. Beobachtung
erfolgen, um Moglichkeit einer angemessenen Ther. der allerg. Reakt. sicherzustellen. Dosierung muss an die pharmakokinet. Daten eines jeden Pat. angepasst werden. Risiko v. Thrombosebildung u.
Verbrauchskoagulopathie (DIC) muss berticksichtigt werden. Bei Verwendung v. Faktor IX-Komplex-Konzentraten wurden thromboembolische Komplikationen beobachtet; diese konnen daher eine pot.
Gefahrdung fur Pat. darstellen, die Anz. einer Fibrinolyse aufweisen od. unter Verbrauchskoagulopathie leiden (DIC). Bei Pat. m. Lebererkrank., frisch operierten Pat., Neugeborenen u. Pat. m. Risiko f.
thrombot. Ereign. od. Verbrauchskoagulopathie ist eine klin. Beobachtung m. geeigneten biol. Testverf. erf., Nutzen u. Risiken einer BeneFix-Behandl. missen abgewogen werden. Bei Agglutination v. roten
Blutkdrperchen im Schlauchsystem od. in der Spritze muss das ganze Material (Schlauchsystem, Spritze, BeneFix-Lsg.) verworfen u. die Applik. m. einer neuen Packung wiederholt werden. Sicherheit
u. Wirksamk. v. BeneFix zur Immuntoleranzinduktion wurden nicht nachgewiesen. Wenn magl. bei jeder Anw. v. BeneFix, Produktnamen u. Chargen-Nr. vermerken. Anw. in Schwangerschaft u. Stillzeit
nur b. eindeutiger Indikationsstellung. Nebenwirkungen: Erkrank. d. Nervensystems: Gelegentl. Schwindelgeftihl, Kopfschmerzen, Geschmacksstor., Benommenheit. Erkrank. d. Gastrointestinaltrakts:
Gelegentl. Ubelkeit, selten Erbrechen. Allg. Erkrank. u. Beschwerden am Verabreichungsort: Gelegentl. Gewebsentziindung, Phlebitis, Reakt. an der Einstichstelle (einschl. Brennen u. Stechen an
der Infusionsstelle), Beschwerden an der Infusionsstelle, selten Fieberzustande. Erkrank. d. Immunsystems: Gelegentl. neutralisierende Antikorper (Inhibitoren), selten Uberempfindlichkeits-/allerg.
Reakt. [u.a. Anaphylaxie, Bronchospasmus/Atemnot, Hypotonie, Angioddem, Tachykardie, Engegeftihl i. d. Brust, generalisierte Urtikaria, Nesselsucht, Hautausschlag, Brennen im Kiefer u. Schadel,
Schuttelfrost (Rigor), Juckreiz, Flush, Lethargie, Ruhelosigkeit u. trockener Husten/Niesen]. Pat. m. Hdmophilie B kdnnen neutralisierende Antikorper (Inhibitoren) gegen Faktor IX entwickeln u. in der
Folge unzureichend klin. ansprechen (Kontaktaufnahme m. Hamophilie-Zentrum empf.). Bei Pat. m. Faktor IX-Hemmkérpern u. anamnestisch bekannter allerg. Reakt. liegen Berichte tber das Auftreten
eines nephrot. Syndroms nach Gaben v. hohen Dosen v. aus Plasma hergestelltem Faktor IX zur Induktion einer Immuntoleranz vor. In einer klin. Studie trat 12 Tage nach BeneFix-Gabe bei einem Pat. ein
Niereninfarkt auf (Zusammenhang m. BeneFix-Gabe unsicher). Es liegen nur ungentgende Daten vor, um BeneFix f. Kinder unter 6 J. zu empf. Sonstige Hinweise: BeneFix nicht mit anderen Arzneimitteln
mischen. Nur das beigepackte Infusionsset verwenden. Verschreibungspflichtig. Stand: Juli 2007




Abb. 4a-d

c¢MRT Befunde bei fokaler Epilepsie: fokale kortikale Dysplasie frontal rechts (a), Pachygyrie der gesamten rechten Hemisphare (b),

Arachnoidalzyste temporal links (c) und Herd bei Neurozystizerkose frontal links (d).

Tabelle 3
Formen epilepsiechirur-
gischer Eingriffe

Primar kurative
Indikation

e Anteriore Temporale
Resektion

Lasionektomie

e Funktionelle
Hemispharektomie

Primar palliative
Indikation

e Vagusnervstimulation
Callosotomie

Multiple subpiale
Transsektionen

Abb. 5

SPECT Befund bei
Temporallappenepi-
lepsie links: es zeigt
sich eine Hyperperfu-
sion (pink) temporal
links (Subtraktion von
iktaler und interiktaler
Untersuchung)

Die zweite wichtige Funktion dieser inva-
siven subduralen Ableitung ist die Moglichkeit,
iiber die Elektroden den Kortex elektrisch zu
stimulieren. Damit kann funktionell intakter
Kortex (der nicht reseziert werden darf) von
nicht funktionellem Kortex unterschieden wer-
den. Die Bildgebung der Wahl zur Lokalisation
epileptogener Lasionen ist die kranielle Magnet-
Resonanz-Tomographie (MRT).

Wenn eine strukturelle Lision hiermit
nachgewiesen werden kann (Abb. 4a-d) und
die Lokalisation mit den klinischen und EEG-
Befunden hinsichtlich der epileptogenen Zone
iibereinstimmt, wird die Resektion der Lision
(Lasionektomie) mit hoher Wahrscheinlichkeit
zur Anfallskontrolle fithren [2].

Mit der SPECT (Single Positrone Emission
Computed Tomography) kénnen kortikale re-
gionale Hyperperfusionen nachgewiesen werden,
wie sie typischerweise wéhrend epileptischer
Anfille auftreten (Abb. 5) [7]. Vor allem bei
Patienten mit Temporallappenepilepsien zeigt
sich dabei in ca. 75 % ein lokalisierter Bereich

erhohter zerebraler Perfusion im betroffenen
Temporallappen [13]. Die interiktale Messung
des bei epileptogenen Lisionen typischerweise
reduzierten Hirnmetabolismus erfolgt durch die
Positronen-Emissions-Tomographie (PET) mit-
tels 18-Fluor-desoxy-Glucose und kann sowohl
bei temporalen als auch extratemporalen Epilep-
sien wichtige lokalisatorische Hinweise geben [7].
Die Ubereinstimmung der Be-funde durch o.g.
Methoden ist entscheidend fiir das epilepsiechi-
rurgi-sche Vorgehen und den Erfolg [16].

Wenn die nicht-invasiven EEG Untersu-
chungen, MRT, Anfallssemiologie, EEG und
Neuropsychologie tibereinstimmende lokalisa-
torische Be-funde erbringen, kann bei den aller-
meisten Patienten mit Temporallappenepilepsien
ein epilepsiechir-urgischer Eingriftf ohne invasive
EEG-Diagnostik mit Erfolg durchgefiihrt werden
[18]. Bei Dis-krepanzen dieser Untersuchungsbe-
funde konnen entweder invasive EEG-Untersu-
chungen und elektrische Stimulation des Kortex
weitere Informationen hinsichtlich Lokalisati-
on der Anfalls-ursprungszone und eloquentem
Kortex aufzeigen oder es besteht keine operative
Behandlungsmoglichkeit (bei unzureichender
Bestimmung der epileptogenen Zone unakzep-
table neurologische und neuropsychologische
Defizite nach der Operation).

FORMEN EPILEPSIECHIRURGISCHER
EINGRIFFE

Epilepsiechirurgische Eingriffe kénnen in
Verfahren mit kurativem und palliativem Thera-
pieansatz unterteilt werden (Tab. 3). Die besten
Ergebnisse hinsichtlich langfristiger Anfalls-
freiheit werden bei Temporallappenepilepsien
erzielt. Bei Patienten, die sich einer vorderen
Temporallappenteilresektion unterziehen, kann
in bis zu 70% der Fille Anfallsfreiheit erzielt
werden. Etwa 20% zeigen eine deutliche Reduk-
tion beeintrachtigender Anfille und nur weni-
ger als 10% zeigen keine Verbesserungen. Die
Entfernung einer im kraniellen MRT sichtbaren
Dysplasie (sogenannte Lisionektomie) fithrt
ebenfalls in der deutlichen Mehrzahl der Fille
zur Anfallsfreiheit bzw. Reduktion beeintrich-



tigender Anfille. Die Hemisphirektomie oder
Hemispherotomie kommt vor allen bei Kindern
mit progressiven unilateralen Entziindungen
(Rasmussen-Enzephalitis) zur Anwendung. Die
Indikation bei Patienten mit Rasmussen-Enze-
phalitis hangt von der Beeintrachtigung durch
die epileptischen Anfille sowie von der Aus-
pragung der fokal neurologischen Defizite ab.
Weitere typische Indikationen fiir eine Hemi-
sphirektomie sind das Sturge-Weber Syndrom
und die Hemimegaenzephalie.

Fiir eine Durchtrennung des Corpus callosum
(Callosotomie) kommen Patienten in Frage mit
pharmakoresistenten symptomatischen genera-
lisierten Epilepsien. Das Konzept basiert auf der
Unterbrechung der Anfallsausbreitung von einer
Hemisphédre auf die andere. Realistisches Ziel
dieser Operation ist die Unterbindung oder Mil-
derung schwerer Anfallsformen (v.a. Verbesse-
rung von tonischen und atonische Anfillen).

Die elektrische Stimulation des Nervus vagus
(Vagusnervstimulation) ist eine neue Technik
zur Anfallsreduktion. Kontrollierte Studien zei-
gen eine Anfallsreduktion um 50 % bei ca. einem
Drittel bis der Hélfte der Patienten, wobei auch
nach mehreren Monaten bis zu einem Jahr noch
Besserungen zu verzeichnen sind [1]. Das Verfah-
ren ist sinnvoll bei Patienten, die nicht fiir eine
resektive epilepsiechirurgische Behandlung in
Frage kommen.

Die Technik der multiplen subpialen Trans-
sektion ist eine chirurgische Option fiir Fille,
bei denen die epileptogene Zone in eloquentem
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Kortex liegt und nicht reseziert werden kann.
Das Konzept basiert auf der Vorstellung, dass die
horizontalen kortikalen Verbindungen, welche
die Anfallsausbreitung vermitteln, durchbrochen
und die vertikal angeordneten Faserverldufe der
absteigenden Axone geschont werden, so dass
funktionelle Defizite minimal gehalten werden
[6,12]. Diese Therapieform fiihrt allerdings nur
selten zu befriedigenden Ergebnissen und wird
daher nur noch punktuell durchgefiihrt.

NACHBETREUUNG UND PROGNOSE

Es existieren keine generellen Empfehlungen,
wann die antikonvulsive Medikation nach einem
epilepsiechirurgischen Eingriff abgesetzt werden
kann. Neue Studien unterstiitzen die Empfeh-
lung, die Antikonvulsiva friithestens nach 24
Monaten Anfallsfreiheit nach einem epilepsie-
chirurgischen Eingriff abzusetzen [17].

Bei Kindern haben akute postoperative
Anfille bei extratemporalen Epilepsien einen
pradiktiven Wert fiir ein Nicht-Erreichen von
Anfallsfreiheit [15]. Die Prognose epilepsiechir-
urgischer Eingriffe hingt ansonsten vor allem
vom Epilepsiesyndrom und dem sich daraus
resultierenden chirurgischen Verfahren ab. Die
beste Prognose besitzen Patienten, die sich einer
anterioren temporalen Resektion unterziehen
bzw. bei denen eine Lisionektomie durchgefiihrt
wird. Demgegeniiber ist zum Beispiel die Callo-
sotomie mit weniger als 10% Anfallsfreiheit nur
als palliatives Verfahren anzusehen.
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Uberrolltrauma.

Das stumpfe Bauchtrauma

In Folge duBBerer Gewalteinwirkung kommt es beim stumpfen Bauchtrauma meist
ohne Eréffnung der Bauchwand zu Verletzungen der Baucheingeweide. Es handelt
sich hier um héufige Verletzungen im Kindesalter, etwa 2 — 5% der verunfallten Kinder
werden aufgrund eines stumpfen Bauchtraumas behandelt. In Europa stellen stumpfe
Gewalteinwirkungen etwa 90% der Abdominaltraumen dar. Lediglich 10% sind Folge
einer penetrierenden Verletzung. Im Vordergrund der Unfallursachen stehen beim
Kind Verkehrsunfiille, gefolgt von Sport- und Spielunfllen.

M. Lehner, H-G. Dietz



AL

ypische Unfallmechanismen stellen Stiir-

ze auf den Lenker von Fahrridern, Rol-

lern oder durch die Kollision mit Gegen-

stinden (PKW) dar. Hier kénnen in der
Regel Prellmarken oder Lenkerabdriicke an der
Bauchdecke hinweisend sein. Dariiber hinaus
kénnen Dezelerationstraumen im Rahmen eines
Sturzes aus grofier Hohe, eine Kollision oder ein
Uberrolltrauma [Abbildung 1] ursichlich fiir ein
stumpfes Bauchtrauma sein. Verkehrsunfille -
und hier insbesondere der Frontalzusammenstof}
- stellen trotz geeigneter Gurtriickhaltesysteme
Gefahren durch eine erhebliche Gewalteinwir-
kung insbesondere durch den Bauchgurt im
Kleinkindesalter dar.

Perforierende Abdominaltraumen konnen
im Rahmen von Pfihlungsverletzungen durch
Zaunlatten oder Skistocke entstehen, sowie durch
das Hantieren mit Schusswaffen und Messern.
Derartige Unfallmechanismen spielen in Europa
mit nur etwa 10% eine untergeordnete Rolle.

Das «traumatisierte Abdomen» stellt eine
besondere Herausforderung im chirurgischen
Alltag dar, ist doch die Gewalteinwirkung auf
das Abdomen ein stindig aktuelles Thema. Dabei
sind rasche sichere Diagnostik, zielstrebige Indi-
kationsstellung zur Operation und schliefllich die
adiquate chirurgische und intensivmedizinische
Versorgung der intraabdominellen Verletzungen
von gleichrangiger Bedeutung. Aufgrund der
anatomischen Unterschiede zum Erwachsenen,
konnen die auf die Bauchwand einwirkenden
Krifte relativ ungebremst die Baucheingeweide
erreichen. Bei Kindern ist der Abstand der inte-
stinalen Organe zur Bauchdecke sehr gering, die
parenchymatdsen Oberbauchorgane des Kindes
jedoch sind in Relation zur Korpergrofle deutlich
grofler als beim Erwachsenen, sodass sie durch
weit schwichere Unfallmechanismen erheblich
verletzt werden kénnen.

Grofle Bedeutung fiir die Art der Verlet-
zungen trigt die Richtung und Schwere der
einwirkenden Kraft. Verletzungen von Leber
und Milz, wie sie bei Kindern hdufig anzutreffen
sind, werden durch einen noch sehr elastischen
unteren Thorax bedingt, durch den die einwir-
kenden Krifte nahezu ungeschwicht auf die in
der Tiefe liegenden lateralen Bauchorgane (Leber
und Milz) weitergeleitet werden. Bezogen auf das
Lebensalter konnen geburtstraumatische Lsi-
onen, Verletzungen im Kleinkindesalter und im
Schulalter unterschieden werden.

ABDOMINALTRAUMEN

Abdominaltraumen kdnnen potentiell lebens-
bedrohliche Verletzungen zur Folge haben. Da-
her ist eine rasche diagnostische Abklirung in
Kombination mit ersten therapeutischen Maf3-
nahmen sowohl am Unfallort selbst als auch
in der aufnehmenden Klinik im Schockraum
notwendig. Um eine optimale Versorgung eines

potentiell lebensgefahrlich verletzen Kindes zu
gewihrleisten, sollte die Versorgung in einem
Traumazentrum fir Kinder mit einem Team
von Kinderchirurgen, Kinderanisthesisten, kin-
derchirurgischen Intensivmedizinern und Kin-
derradiologen erfolgen. Es sollten jederzeit samt-
liche diagnostischen Mafinahmen wie konventi-
onelles Rontgen, Ultraschalluntersuchung, Com-
putertomographie und Kernspintomographie
sowie die notfallmédfligen intensivmedizinischen
und chirurgischen Eingriffe durchgefiihrt wer-
den kénnen. Eine enge Zusammenarbeit besteht
hier in Miinchen mit dem Kindernotarztdienst,
welcher nicht selten als erstversorgender Notarzt
an der Unfallstelle titig ist. Die Ubernahme des
verunfallten Patienten erfolgt in der Klinik im
sogenannten Schockraum. Hier stehen simtliche
tur die Stabilisierung des akut lebensbedrohlich
verletzten Kindes notwendigen Medikamente
und Untersuchungstechniken zur Verfiigung.
Die Versorgung lduft nach einem eigens fiir diese
Patienten entwickelten Protokoll ab. Im Vorder-
grund steht nach Stabilisierung der Vitalparame-
ter eine Abdomensonographie. Ergeben sich hier
zunidchst keine Hinweise fiir intraabdominell
freie Fliissigkeit oder Ruptur eines parenchyma-
tosen Organs und ist der Patient kreislaufstabil,
so sollte eine stationdre Beobachtung - je nach
Unfallmechanismus - auf der Intensivstation
oder Normalstation erfolgen.

Ist die Sonographie im Schockraum patholo-
gisch, sowohl durch freie intraabdominelle Fliis-
sigkeit oder durch den Nachweis einer Organ-
verletzung, so sollte der kreislaufstabile Patient
auf der Intensivstation {iberwacht werden. Bleibt
der sonographische Befund unklar, sollte eine
Schnittbildgebung (Computertomographie) des
Bauchraumes zur Sicherung der Diagnose und
Planung der Therapie durchgefithrt werden.
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2a
Gedeckte, viertgradige Milzruptur bei einem 5 jahrigen Madchen nach
Sturz von der Hiipfburg, axial nach KM.
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2b

Koronare Rekonstruktion
der Milzruptur (Pfeil)

der 2a.

2c
korrespondierendes
Ultraschallbild.

3: Begleitender Pleuraerguss links nach traumatischer Milzruptur,
punktionsbeddrftig.

Sollten sich klinisch und durch die appara-
tive Diagnostik keinerlei Verletzungen nach-
weisen lassen, so sollte doch aufgrund eines
typischen Unfallmechanismus’ (Sturz aus grofier
Hohe oder anamnestisch Uberrolltrauma) die
Indikation zur stationiren Uberwachung des
Kindes grofiziigig gestellt werden. Insbesondere
Patienten mit einer bekannten Blutungserkran-
kung sollten ebenfalls routinemiflig stationdr
beobachtet werden, falls sie in ein adidquates
Trauma verwickelt waren.

MILZ

Da die Zerreiffung der Milz die hiufigste
posttraumatische Bauchverletzung darstellt, soll
im Folgenden exemplarisch hierauf eingegangen
werden. Die hiufigsten Unfallursachen fiir eine
Milzverletzung stellen direkte Traumen im lin-
ken Oberbauch durch Kollisionen beim Sport,
Fahrradstiirze oder Stiirze auf den Bauch dar.

Klassifiziert werden die Milzrupturen [Abbil-
dung 2a-c] nach dem Zeitpunkt der Blutung
(einzeitig oder zweizeitig) und der Anzahl der
Verletzungen (isolierte Milzruptur, Milzruptur
mit weiteren abdominellen Organverletzungen,
Milzrupturen bei mehrfachverletzten Patienten).

ZWERCHFELL

In etwa 20% kommt es zu Begleitverletzungen
des Zwerchfells, des Darmes, zu Prellungen der
Bauchspeicheldriise oder Nierenverletzungen.

Klinisch stehen bei diesen Patienten Schmer-
zen im linken Oberbauch, hiufig mit lokaler
Abwehrspannung und Ausstrahlung in die linke
Schulterregion im Vordergrund. Je nach Aus-
dehnung der Milzruptur besteht ein hiamor-
rhagischer Schock. Begleitend kann linksseitig
ein Pleuraerguss (Abbildung 3) auftreten. Die
primdre Diagnostik ist mittels Ultraschall gege-
ben, wobei initial subkapsulidre, kleine Hiama-
tome nicht immer gut zur Darstellung kommen.
Mittels Ultraschall gelingen jedoch der Nach-
weis und die Quantifizierung von intraabdomi-
nell freier Fliissigkeit. Eine erginzende Com-
putertomographie erscheint routineméaflig beim
kreislaufstabilen Kind nicht sinnvoll. Sie bleibt
insbesondere den Patienten mit sonographisch
unklaren Befunden sowie bei instabilen Kreis-
laufverhiltnissen im Rahmen der Primir- und
Verlaufsdiagnostik vorbehalten.

Die Kinder werden zunéchst auf unserer kin-
derchirurgischen Intensivstation iiberwacht und
entsprechend der Schmerzsymptomatik mittels
kindgerechter Schmerzmittelgaben therapiert.
Sollte initial der rote Blutfarbstoff unter einen kri-
tischen Wert gefallen sein, so wird dieser ersetzt.
Es folgen regelmiflige Ultraschallkontrollen. Die
ersten 5 bis sieben Tage wird je nach Auspriagung
der Ruptur eine strenge Bettruhe eingehalten,
um das Risiko einer zweizeitigen Milzruptur



zu vermeiden. Diese werden dadurch bedingt,
dass subkapsuldre Hdmatome durch Organisa-
tion und Kapselnekrose in die freie Bauchhohle
durchbrechen und dann bluten. Klinisch treten
dann die Zeichen eines akuten Abdomens sowie
Kreislaufinstabilitit im Rahmen eines Blutungs-
schocks auf. Daher sollten die Patienten insge-
samt mindestens 14 Tage stationdr beobachtet
werden. Im Rahmen des Klinikaufenthaltes wird
dann nach etwa 5-7 Tagen nach dem Unfall
der Patient mittels Physiotherapeuten mobili-
siert und schliefSlich in die hiusliche Pflege oder
stationdre Anschlussheilbehandlung entlassen.
Mit diesem konservativen Vorgehen konnte die
Laparotomierate nach Milz- und/oder Leberrup-
tur ohne Sekundirkomplikationen auf unter 2%
gesenkt werden.

LEBER

Die zweithdufigste Verletzung nach stumpfem
Bauchtrauma betrifft die Leber. Sie kommt bei
etwa 20 - 50% der Abdominaltraumen im Kin-
desalter vor. 66% direkt durch die Leberverlet-
zung verursacht. Im Unterschied zur Milzverlet-
zung kommen Leberverletzungen zunehmend bei
Hochrasanztraumen mit multiplen Verletzungen
und weniger isoliert vor. Die Mitbeteiligung der
groflen venosen Gefidfle Pfortader und Vena
Cava kann zu einer rasanten Verschlechterung
der himodynamischen Situation des Patienten
fithren und ist somit eine klare Indikation zur
Laparotomie. Schwere Leberverletzungen haben
auch heute noch eine Letalitit von {iber 50%.
Liegt lediglich eine Leberkontusion vor, so sind
die Transaminasen erhoht, eine Parenchymver-
letzung lésst sich jedoch sonographisch und auch
im ggf. durchgefithrten Computertomogramm
nicht nachweisen.

Die meisten Leberverletzungen kénnen eben-
falls - wie die Milzverletzungen - konservativ
behandelt werden. Selbst bei einer Mitverletzung
von Gallengiangen fiihrt die konservative Thera-
pie zum Erfolg.

DUNNDARM

Verletzungen der Hohlorgane, und hier ins-
besondere des Diinndarms und seiner Blutver-
sorgung, kommen in der Héufigkeit nach den
Verletzungen der parenchymatsen Organe.

Einen typischen Unfallmechanismus stellt
der Sturz auf den Lenker eines Fahrrades oder
Roller dar, aber auch nach Kindsmisshandlung
oder einem Sicherheitsgurttrauma kann es zu
isolierten Diinndarmrupturen kommen.

PANKREAS

Das direkt ventral der Wirbelsdule liegende
Pankreas ist durch duflere Gewalt durch Kom-
pression gefdhrdet.

Links—5Seitenlage
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Rontgen Abdomen in Linksseitenlage mit Nachweis freier Luft intraab-
dominell (Pfeil) nach stumpfem Bauchtrauma.

Klinisches Leitsymptom sind giirtelférmige
Oberbauchschmerzen, Druckschmerz im Epi-
gastrium und moglicherweise ein ausstrahlender
Schmerz zwischen die Schulterblitter.

Sonographisch ldsst sich ein Pankreasddem
nachweisen, moglicherweise auch ein schmaler
Flassigkeitssaum um das Pankreas. Therapeu-
tisch sollte bei Pankreasverletzungen ein streng
konservatives Vorgehen gewahlt werden.

MAGEN

Eine Verletzung des Magens findet sich beim
stumpfen Bauchtrauma duflerst selten, allenfalls
bei guter Fillung kommt es zur Zerreiflung
im Bereich der groflen Magenkurvatur. Dia-
gnostisch findet sich in der Rontgen Abdomen
Ubersichtsaufnahme freie, intraabdominelle Luft
[Abbildung 4]. Therapeutisch miissen perforie-
rende Magen- und Darmverletzungen operativ
versorgt werden.

Durch lokal begrenzte, stumpfe Gewalt
kommt es vorwiegend im Mittel- und Unterbauch
am Ubergang der schrigen Bauchwandmuskula-
tur in die Rektusscheide zu einer muskuldren
Zerreiflung mit Ausbildung einer Bauchwand-
hernie [Abbildung 5a und 5b]. Klinisch impo-
niert ein Abdruck an der Bauchwand des in der
Regel die Verletzung bedingenden Fahrradlen-
kers. Diagnostisch sollte eine darunter liegende
Verletzung der Baucheingeweide ausgeschlossen
sein. Therapeutisch wird in den nichsten Tagen
nach dem Trauma der Bruchliickenverschluss
durchgefiihrt.
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5a

linksseitige Abdo-
minalwandruptur
(Pfeil) durch einen
Fahrradlenker bei
einem 8 jahrigen
Méadchen.

5b
Vergleichssono-
graphie der Bauch-
wandmuskulatur.
Links zeigt sich die
Ruptur der Rektus-
scheide (Pfeil).

HARNWEGE

Die Verletzung der ableitenden Harnwege
spielt bei etwa 15% der Abdominaltraumen eine
Rolle. Es kann aufgrund des sehr elastischen
Thorax beim Kind auch ohne Rippenfrakturen
zur Verletzung der Nieren kommen. Blasenver-
letzungen kommen durch Gurttraumen im Rah-
men von Verkehrsunfillen insbesondere bei gut
gefiillter Harnblase zum Zeitpunkt des Unfalls
vor. Penetrierende Verletzungen des Urogeni-
talsystems spielen in Deutschland eine unterge-
ordnete Rolle. Pradisponierende Faktoren fiir
die traumatische Verletzung der Niere stellen
angeborene Fehlbildungen der ableitenden Harn-
wege dar mit zum Beispiel Erweitungen der
Nierenbeckenkelchsysteme. In Hinblick auf das
Management der Abdominalverletzungen muss
frithzeitig an das Vorliegen von Verletzungen
der ableitenden Harnwege gedacht werden. Kli-
nisch sollte auf Prellmarken, Himatome oder gar
Schwellungen im Bereich der Flanken geachtet
werden. Isolierte Nierenverletzungen sind selten,
héaufig kommt es zu intraabdominellen Begleit-
verletzungen aufgrund der engen Lagebeziehung.

1%
B8
Meedrig
Lifi

Durch die Verletzung der Niere kann es zu
einer Kreislaufinstabilitit aufgrund der retro-
peritonealen Einblutung oder Raumforderung
kommen. Es folgt eine eingeschriankte Organ-
funktion. Durch die Sonographie kann die Beur-
teilung des Parenchymes sowie Abschitzung
der Blutung erfolgen. Bei hohergradigen Verlet-
zungen sollte eine Computertomographie zur
genaueren Klassifizierung der Parenchymverlet-
zung erfolgen. Dartiber hinaus sollte die Durch-
tithrung einer Urinanalyse zum Ausschluss einer
(Mikro-) Hamaturie als Hinweis einer Verlet-
zung der ableitenden Harnwege erfolgen. Bei
hochgradigem Verdacht auf eine Mitbeteiligung
des Nierenparenchyms im Ultraschall sollte zur
Graduierung eine Computertomographie durch-
gefiihrt werden. Die Makrohdmaturie stellt einen
sicheren Indikator fiir das Vorliegen einer hoher
gradigen Nierenparenchymverletzung dar. The-
rapeutisch kann bei Nierenverletzungen heute
in der Regel konservativ vorgegangen werden,
lediglich die Schienung des Harnleiters kann
bei Harntransportstérungen notwendig werden.
Diagnostisches Mittel der Wahl zur Verlaufsbe-
urteilung ist die Sonographie.

Auch die hohergradigen Nierenparenchym-
verletzungen werden im Kindesalter zunichst
konservativ behandelt. Kommt es zu einer zu-
nehmenden Hydronephrose, so kann mittels
zystoskopisch platziertem Doubble-J-Katheter
der Harnabfluss gewihrleistet werden. Vorraus-
setzung ist eine uneingeschrinkte Nierenperfu-
sion. Liegt eine Makrohdmaturie vor, so sollte
die Anlage eines perkutan platzierten Pyelosto-
miekatheters erfolgen. Operativ versorgt werden
sollten Nierenparenchymverletzungen, welche
im Verlauf durch ein zunehmendes perirenales
Hiamatom oder Urinom auffallen, bei denen die
Hydronephrose im Verlauf zunimmt oder falls
von einer Verletzung des Nierengefif3stiels aus-
gegangen werden muss.
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e raumtemperaturstabil bis 25°C — jetzt auch unterwegs sofort verfligbar'
* 40 % geringeres Injektionsvolumen — in nur 2-5 Min. verabreicht'
e geprifte Biodquivalenz — bewahrte Wirksamkeit und Sicherheit nachgewiesen?

Referenzen:
1. NovoSeven® (1 mg (50 kIE) / 2 mg (100 kIE) / 5 mg (250 kIE)) Fachinformation, Stand: September 2008.
2. Bysted BV et al. Haemophilia 2007; 13 (5): 527-532.

Q@ Targeted bleeding control )
NovoSevene®

Recombinant Factor Vlla

novo nordisk’
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Dihydrat, N-Glycylglycin, Polysorbat 80, Mannitol, Sucrose, Methionin, Salzsaure, Natriumhydroxid. Sonstige Bestandteile des Losungsmittels: Histidin, Salzsaure, Natriumhydroxid, Wasser fir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: B\utungen und Prophylaxe
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Bronchogene Zysten -
wenn das Atmen schwer wird

In der umfangreichen Differentialdiagnostik von respiratorischen Stérungen sind bron-
chogene Zysten eine absolute Raritdit. Sie kénnen durch erschwerte Atmung auffdllig
werden, flir Stridor verantwortlich sein und bis hin zur respiratorischen Insuffizienz mit
notwendiger Intubation fiihren. Gelegentlich bleiben aber auch diese bronchogenen
Zysten unbekannt und werden dann erst im Schulkindesalter durchaus auch durch

Schluckstérungen auffdllig.

H.—G. Dietz, Th. Nicolai

n der Entwicklung des Tracheobronchial-

baums aus dem Vorderdarm, der in der 4. bis

6. Embryonalwoche entwickelt wird, entsteht

bei anomaler Knospung die Vorstufe der
bronchogenen Zyste. Diese Zysten konnen direkt
an der Trachea aber auch mehr zum Osophagus
gelegen sein.

Wie bereits eingangs erwihnt, kénnen die
Zysten unmittelbar postpartal bis erst im Schul-
kindalter auffillig werden. Der diagnostische
Weg zur Kldrung der Situation und dann zur
Behandlung ist gelegentlich mithsam und zeit-
aufwindig.

Initial wird eine Rontgenuntersuchung des
Brustkorbes in 1 oder 2 Ebenen durchgefiihrt
und oftmals ldsst sich zwar die bronchogene
Zyste daraus diagnostizieren, manchmal aber
auch verspitet im Rahmen des Wissens und
nach weiterer Diagnostik (Abb. 1, 2). Die Tho-
raxaufnahme zeigt aber nur in 20% bis 70% der
Fille die Verdichtungsfigur im Mediastinum
oder peribronchial, so dass weitere diagnostische
Mafinahmen notwendig werden.

Wertvolle Zusatzuntersuchungen sind
die Echokardiografie, die Dopplersonogra-
fie (Abb. 3). Die Dopplersonografie kann von
suprasternal aus die echoarme Struktur dar-
stellen. CT und NMR sind am besten in der
Lage die bronchogenen Zysten auch bei gerin-
ger Ausdehnung prézise in ihrer Beziehung zu
den umliegenden Strukturen darzustellen. Die
Zysten zeigen Dichtewerte von Wasser und neh-

men kein Kontrastmittel auf (Abb. 4), (Abb. 5).
Sehr wichtig auch ist die Bronchoskopie, die die
Diagnose erhirten und die Lage besser definie-
ren kann. Speziell in der Bronchoskopie lassen
sich die Zysten sehr schon in der Regel durch
dorsale Vorwdélbungen mit Ausdiinnen der Pars
membranacea im Bereich der Carina oder auch
subcarinir darstellen (Abb. 6).

Bei Patienten mit Schluckstérungen bzw.
auch dann zur Lagedarstellung kann eine Oso-
phagusdarstellung hilfreich sein (Abb. 7).

Einmal diagnostiziert ist die Indikation zur
Operation gegeben. Uber eine anterolaterale
Thorakotomie kann die Zyste dann ausgeschalt
und in der Regel problemlos in toto entfernt wer-
den (Abb. 8).

Im postoperativen Verlauf wird nach pro-
blemloser Entfernung der Zyste eine Thoraxdrai-
nage fiir wenige Tage eingelegt. Ublicherweise
miissen die Patienten 2 bis 3 Tage auf der kin-
derchirurgischen Intensivstation verbringen und
anschlieflend noch wenige Tage auf Normalsta-
tion.

Die Patienten konnen dann normalerweise
nach 1 bis 2 Wochen ohne weitere Probleme fiir
die Zukunft entlassen werden. Eine sehr seltene
Komplikation der bronchogenen Zyste ist das
Rezidiv und hier kann dann entweder die Re-
Thorakotomie notwendig werden, oder wie von
uns in der Monatsschrift fiir Kinderheilkunde
beschrieben, durch eine endoskopische Laserre-
sektion das Rezidiv korrigiert werden.



Abb. 1

Rontgen-Thorax bei

3 Wochen altem Neu-
geborenen: Indirektes
Zeichen der linkssei-
tigen Obstruktion des
Trachealbaumes ist die
Uberbldhung und somit
Transparenzerhéhung
der linken Lunge.

Abb. 2

Rontgen-Thoraxbild eines 13 Jahre alten
Knaben mit bronchogener Zyste: Retrokar-
diale Verdichtung als Hinweis auf das Vorlie-
gen einer bronchogenen Zyste.

Abb. 3
Die UKG-Untersuchung zeigt die zystische Struktur
im oberen Thorax.

Abb. 4

Das Thorax-CT zeigt die hypodense broncho-
gene Zyste mit ihrer Lagebeziehung zur Bifur-
kation der Trachea.

Abb. 5

Die Kernspin-Untersuchung bei einem 5 Jahre
alten Madchen zeigt in der HASTE-Sequenz in
koronarer und sagittaler Schnittfiihrung die
hyperintense Zyste, die retrokardial in enger
Lagebeziehung zum Osophagus liegt.
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Abb. 7

Der Osophagusbreischluck zeigt
eine Impression des Osophagus
durch die bronchogene Zyste.

Es ist keine Verbindung zwischen
dem Osophagus und der Zyste

vorhanden.

Operationssitus, inital wird die Ligatur der
Vena azygos nétig. AnschlieBend kann die
bronchogene Zyste in toto entfernt werden.

Birgit Kammer

Abb. 8

RADIOLOGISCHE ASPEKTE DER
BRONCHOGENEN ZYSTE

Auf der Thoraxaufnahme in a.p. oder p.a.
Projektion stellt sich eine bronchogene Zyste als
gut abgrenzbare weichteildichte Raumforderung
mit glatter Berandung dar und ist am hiufigsten
im Mediastinum oder in den zentralen Lun-
genabschnitten gelegen (Abb. 2). Je nach Loka-
lisation kann auch eine einseitige Uberblahung
einer Lunge oder eines Lappens oder gar eine
beidseitige Uberblihung der Lungen (Abb. 1) der
erste augenfilligste Befund sein. Bei einseitiger
Uberblihung kann es zudem zu einer Media-
stinalverlagerung zur Gegenseite kommen. Bei
genauer Musterung der Trachea, der Hauptbron-
chien und der Bifurkation ist bei gut belichteter
Aufnahme die Einengung der Luftwege durch
den Kompressionseffekt der Zyste zu erkennen.
Liegt die bronchogene Zyste zentral, kann mit
Hilfe der Echokardiographie die zystische Natur
der Raumforderung nachgewiesen und somit die
Verdachtsdiagnose schnell und einfach erhirtet
werden (Abb. 3). Zur weiteren Abkldrung ist
immer entweder eine CT oder eine MRT notwen-
dig. In der CT stellen sich bronchogene Zysten
als homogene rundliche Raumforderungen mit
wasserdquivalenten Dichtewerten in 50 % der
Fille dar, die nach Kontrastmittel Gabe entwe-
der keine oder eine nur minimale Kontrastmit-
telaufnahme der Zystenwand zeigen (Abb. 4).
Da der Zysteninhalt jedoch auch proteinhaltig

Abb. 6
Das bronchoskopische Bild der sich von
dorsal vorwolbenden bronchogenen Zyste.

sein kann, kénnen sich auch hohere HU-Werte
ergeben und die Zyste wie eine weichteildichte
Raumforderung imponieren. In der MRT ist das
Signal der bronchogenen Zyste in T2-gewichte-
ten Sequenzen und in der STIR Sequenz nahezu
immer genauso signalreich oder gar signalreicher
als das Signal des Liquors (Abb. 5). In den
T1-gewichteten Sequenzen variiert die Signalin-
tensitdt und ist entweder hypointens, wenn der
Zysteninhalt wasserhaltig ist oder iso- bis leicht
hyperintens, wenn er proteinhaltig ist. Auch in
der MRT zeigt sich in T1-gewichteten Sequenzen
nach Kontrastmittelgabe nur eine minimale oder
keine Kontrastmittelaufnahme der Zystenwand.
Bei infizierten bronchogenen Zysten hingegen ist
die Zystenwand verdickt und nimmt Kontrast-
mittel auf, was sowohl in der CT als auch MRT
zu erkennen ist. Zudem ist dann auch Luft in
der Zyste vorhanden. Der Osophagusbreischluck
(Abb. 7) ist vor allem zur Klirung der genauen
Lagebeziehung der Zyste zum Osophagus hin
und zur Differenzierung einer bronchogenen
Zyste von einer mit dem Osophagus kommu-
nizierenden Osophagusduplikatur hilfreich.
Allerdings kann mit Hilfe keines bildgebenden
Verfahrens sicher zwischen einer bronchogenen
Zyste und einer zystischen Osophagusdupli-
katur, die nicht mit dem Lumen des Osopha-
gus kommuniziert, differenziert werden. Daher
hat sich in der englischsprachigen Literatur der
Begriff ,,foregut duplication cyst durchgesetzt.



Biotherapies for Life™ CSL Behring

Ein guter Freund macht alles mit.
Genau wie Berinin®P.

Berinin® P bei Hdmophilie B — ideal fur lhre Faktor-IX-Patienten:
- Einfach bei Raumtemperatur zu lagern.

Leicht und schnell anzuwenden.

Vorbildlich dokumentierte Wirksamkeit.

Ausgezeichnete Datenlage.

Basisinformation Berinin® P 300/600/1200: Wirkstoff: Blutgerinnungsfaktor
IX vom Menschen. 1. Anwendungsgebiete: Prophylaxe und Therapie von
Blutungen bei Patienten mit ® Hamophilie B (kongenitalem Faktor IX-Mangel)
 Erworbenem Faktor IX-Mangel. 2. Gegenanzeigen: Bei Patienten mit
bekannter Uberempfindlichkeit gegentiber Bestandteilen des Praparates ist
Vorsicht geboten. Hohes Risiko von Thrombose oder Verbrauchskoagulopa-
thie. Bei frischer Thrombose oder frischem Herzinfarkt ist das Risiko der The-
rapie gegeniiber dem der Nichtbehandlung abzuwégen. Aktuelle oder aus
der Anamnese bekannte allergisch bedingte Thrombozytopenie auf Heparin
(Heparin assoziierte Thrombozytopenie Typ Il, HAT Typ I1). Die Sicherheit von
Berinin P 300/600/1200 in der Schwangerschaft oder Stillzeit wurde bisher
nicht in kontrollierten klinischen Studien gepriift. Berinin P 300/600/1200
sollte in der Schwangerschaft und Stillzeit nur nach sorgféltiger Abwégung

angewendet werden. 3. Nebenwirkungen: Entwicklung von Hemmkaér-
pern gegen Faktor IX. Uberempfindlichkeitsreaktionen oder allergische
Reaktionen wurden mit geringer Haufigkeit bei Patienten beobachtet, die
mit Faktor IX-haltigen Praparaten behandelt wurden. In manchen Fallen
entwickelten sich diese Reaktionen zu schwerer Anaphylaxie, und diese sind
in engem zeitlichen Zusammenhang mit der Entwicklung von Faktor-IX-
Hemmkérpern aufgetreten. In seltenen Fallen wird Temperaturanstieg beob-
achtet. Es liegen Berichte iber das Auftreten eines nephrotischen Syndroms
nach versuchter Induktion einer Inmuntoleranz bei Himophilie B-Patienten
mit Faktor IX-Hemmkarpern und bekannter allergischer Reaktion vor. Selten
werden Heparin-Antikorpervermittelte schwere Thrombozytopenien (HAT
Typ 1) mit Thrombozytenwerten deutlich unter 100.000 /pl oder einem
schnellen Abfall auf weniger als 50% des Ausgangswertes beobachtet. Die
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Jetzt fir Ihre kleinen Patienten:
BehriNino, das eierlegende
Wollmilchschweinchen, geht mit
Jedem Kind durch dick und ddnn.

Berinin®P

schwere Form der Thrombozytopenie kann verbunden sein mit arteriellen
und vendsen Thrombosen/Thromboembolien. Verbrauchskoagulopathie,
evtl. Hautnekrosen an der Injektionsstelle, Petechien, Purpura und Meldna
Bei der Anwendung von aus menschlichem Blut oder Plasma hergestellten
Arzneimitteln kénnen Infektionserkrankungen durch die Ubertragung von
Erregern — auch bisher unbekannter Natur — nicht véllig ausgeschlossen
werden. Einige Viren, insbesondere Parvovirus B 19 oder Hepatitis A Virus,
lassen sich mit heutiger Technik besonders schwer entfernen oder inaktivie-
ren. Um das Risiko einer Ubertragung von infektigsem Material zu reduzie-
ren, erfolgt eine sorgfaltige Auswahl der Plasmaspender und -spenden. Der
Herstellungsprozess von Berinin P 300/600/1200 beinhaltet MaBnahmen
zur Eliminierung/Inaktivierung von Viren. Stand der Information: Dezember
2007 Hersteller: CSL Behring GmbH, 35041 Marburg
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Spezialsprechstunden im Dr. von Haunerschen Kinderspital

Kinderklinik und Kinderpoliklinik:
(Termine nur nach Vereinbarung)

Allgemeine Privatsprechstunde
einschliefSlich Allergologie und Pneumologie
Direktor der Kinderklinik

Prof. Dr. med. Dr. h. c. D. Reinhardt
089-5160-7700 (Terminvergabe tgl.)

Allgemeine kinderirztliche Sprechstunde
OA Prof. Dr. J.U. Walther, OA Prof. Dr. H. Schmidt
089-5160-3126 (Terminvergabe tgl. 10.30 -12.00 Uhr)

Bronchopulmonale Dysplasie (BPD)
Ambulanz, Nachsorge Friih- und Neugeborener
OA PD Dr. J. Rosenecker

089-5160-7929 (Terminvergabe tgl. 9.00 — 12.00)

Christiane Herzog Ambulanz (CHA)
Mukoviszidose (CF)

Stationdre und ambulante Betreuung, Lungenfunktion,
Diagnostik, psychosoziale Betreuung, Physiotherapie
OA Prof. Dr. M. Griese, OA Dr. M. Kappler
089-5160-7877 / 7878 (Terminvergabe tgl.)

Asthma und Allergie

Ambulante und stationdre Betreuung, Allergietestung,
Lungenfunktion, Schulung

OA Prof. Dr. E. v. Mutius, PD B. Schaub
089-5160-7877 / 7878 (Terminvergabe tgl.)
Pneumologie

Ambulante und stationdre Betreuung,
Zilienfunktionsdiagnostik, Lungenfunktion,
Spiroergometrie, Impedanzmessung, Refluxdiagnostik,
Spezialsprechstunde Seltene interstitielle
Lungenerkrankungen, Surfactantdiagnostik

OA Prof. Dr. M. Griese

089-5160-7877 / 7878 (Terminvergabe tgl.)

Bronchoskopie und Kaniilensprechstunde
Ambulante und stationdre Betreuung, Diagnostik,
Therapieplanung:

OA Prof. Dr. T. Nicolai, OA Dr. K. Reiter
089-5160-5397 (Terminvergabe tgl.)

Diabeteszentrum (DDG)

Ambulante und stationdre Betreuung, Ersteinstellung,
Psychosoziale Betreuung, Schulung

OA Prof. Dr. H.P. Schwarz, OA PD Dr. S. Bechtold-Dalla
Pozza

089-5160-3820 (Terminvergabe Do & Fr 8.30 - 9.00)

Endokrinologie (Hormonsprechstunde)

Ambulante und stationdre Betreuung, Labordiagnostik
OA Prof. Dr. H.P. Schwarz

089-5160-2991 (Terminvergabe tgl. 9.00 - 11.00)

Familidre Erkrankungen und Genetik
Ambulanz

OA Prof. Dr. J.U. Walther

089-5160-3126 (Terminvergabe tgl. 11.00 — 12.00)

Gastroenterologie / Hepatologie

Ambulante und stationdre Betreuung, Endoskopien,
pH-Metrie, Labordiagnostik, H2 und 13C-Atemteste

OA Prof. Dr. S. Koletzko

089-5160-3679 / 7854 (Terminvergabe tgl. Mo — Fr. 11 - 12
Uhr)

(Term.-vergabe Atemteste Mo — Do 8.30 - 12.00: 089-
5160-3691)

Kindergynikologie (Konsildienst Frauenklinik)

Ambulante Betreuung

Dr. M. Heinrigs - @
089-5160-3163 (Terminvergabe tgl.)

Himostaseologie (Gerinnung) / Himophiliezentrum
und Thromboseambulanz

Ambulante und stationdre Betreuung, Notfalldepot
Gerinnungsfaktoren, Diagnostik, psychosoziale Betreuung
OA Dr. K. Kurnik,

Dr. C. Bidlingmaier

089-5160-2853 (Terminvergabe Die — Do, 14.00 - 15.00)

Homdopathie

Ambulante und stationdre Betreuung

Dr. S. Kruse, Dr. Catharina Adam, Dr. Stefanie Schetzek
089-5160-7724 (Telefon-Sprechstunde Mo-Fr 8.00 - 9.00)

Immundefektambulanz (IDA), Infektionsimmunologie,
Fiebersprechstunde

Ambulante und stationdre Betreuung, Tagesklinik, I
Labordiagnostik, psychosoziale Betreuung,

Infektionshygiene

OA Prof. Dr. B.H. Belohradsky, OA Dr. G. Notheis,

OA Dr. A. Jansson, Dr. E. Hoffmann

089-5160-3931 (Terminvergabe Mo — Do 9.00 - 12.00,

14.00 - 16.00;

Fr 9.00 - 13.00)
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Spezialsprechstunden im Dr. von Haunerschen Kinderspital

Intensivmedizin

Stationdre intensivmedizinische Betreuung,
Verbrennungszentrum, Giftnotruf

OA Prof. Dr. T. Nicolai, OA Dr. K. Reiter
089-5160-2841 (Station)

Kardiologie

Abt. fiir Kinderkardiologie-Grosshadern

Ambulante und stationdre Betreuung, Herzecho, EKG,
Herzkatheter

OA Prof. Dr. H. Netz

089-7095-3941 / 3942

Kardiologische Ambulanz im Dr. v. Haunerschen
Kinderspital:

OA PD Dr. R. Dalla Pozza

089-5160-2837 (Terminvergabe tgl.)

Klinische Chemie

Laborchemische Diagnostik, in Zusammenarbeit mit dem
Zentrallabor

OA Prof. Dr. A. Roscher

089-5160-3123

Klinikhygiene

Beratung, Diagnostik

OA Prof. Dr. B. H. Belohradsky,
089-5160-2931

Monitorsprechstunde

Ambulante Betreuung monitorversorgter Nachsorge
Friih- und Neugeborener

OA Prof. Dr. F. Heinen

089-5160-3163 (Terminvergabe tgl.)

Neonatologie

Stationdre intensivmedizinische Betreuung, Nachsorge
Friih- und Neugeborener

Kinderklinik (NIPS)

OA Dr. G. Miinch, OA PD Dr. A. Holzinger
089-5160-2865

Perinatologie in der 1. Universititsfrauenklinik MaistrafSe
OA Prof. Dr. O. Genzel-Boroviczeny, Dr. S. Hiedl
089-5160-4588

Perinatologie in der Frauenklinik Grofhadern

OA Prof. Dr. A. Schulze, OA Dr. A. Flemmer
089-7095-2802

Nephrologie

Ambulante und stationdre Betreuung, Biopsien, Diagnostik
OA PD Dr. L.T. Weber, Dr. M.R. Benz,

Frau Dr. D. Riissmann

089-5160-2857

(Frau Harsch, Terminvergabe Mo, Mi, Fr 9.00 — 11.00)

Pidiatrische Neurologie, Entwicklungsneurologie und
Sozialpidiatrie

Ambulante und stationdre Betreuung,

Schwerpunkte:

- Bewegungsstorungen, Interventionelle Neuropddiatrie,
Robotic Medicine,

- Entwicklungsneurologische Nachsorge Friih- und Neu-
geborener, Diagnostik und Therapie friihkindlicher
Entwicklungsstorungen im Zentrum fiir Entwicklungs-
neurologie und Friihforderung (interdisziplindr),

- Epilepsiezentrum, Monitoring (interdisziplindr, Campus
GrofShadern),

- Neuromuskulire Erkrankungen und Lisionen des
peripheren Nervensysystems (Zentrum fiir Klinische
Neurophysiologie und neuromuskuldre Erkrankungen,
interdisziplindr)

- Entziindliche ZNS-Erkrankungen (Multiple Sklerose,
interdisziplindr)

Prof. Dr. med. F. Heinen,

OA Prof. Dr. med. Wolfgang Miiller-Felber
OA PD Dr. med. Steffen Berweck

OA Dr. med. Angelika Enders

089-5160-7851 (Abteilungssekretariat Frau M. Riebler,
11-12)

089-5160-2881 (Entwicklungsneurologie)
089-5160-2882 (EEG / Terminvergabe Mo-Do 11-12:30)
089-5160-7851 (Anmeldung neuromuskulédrer Patienten,
Frau M. Riebler, 11-12)

Epilepsiemonitoring fiir Kinder
Station G9

Klinikum GrofShadern

Tel. 089-7095-5692
ingo.borggraefe@med.uni-muenchen.de



Viani® mite 50 pg/100 pg Diskus®. Viani® 50 pg/250 pg Diskus®. Viani® forte
50 uglﬁl]l] ug Dlskus® Wirkstoffe: Salmeterolxinafoat, Fluticason-17-propionat. Ver-

ig. I : 1 Einzeldosis Viani® mite 50 pg/100 pg
Diskus® bzw. 50 pg/250 ug DISkUS® bzw forle 50 pg/500 pg Diskus® enthalt in 12,5 mg
Pulver jeweils 0,0725 mg S: Ixinaf tsprechend 0,050 mg und
0,100 mg, 0,250 mg oder 0,500 mg Fluticason-17-propionat. Weitere Bestandteile:
Lactose 1 H,0 (enthlt Milchproteine). Anwendungsgebiete: RegelmaBige Behandlung
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Daten vor. Da bisher keine ausreichenden Erfahrungen in der Schwangerschaft und in
der Stillzeit vorliegen, sollte eine Behandlung wahrend dieses Zeitraumes nur erfolgen,
wenn der zu erwartende Nutzen fiir die Mutter groBer ist als ein magliches Risiko fiir das.
Kind. Nebenwirkungen: Nebenwirk die bei der A dung von Sal | oder
Fluticason-17-propionat auftraten, sind nachfolgend aufgefiihrt. Hinweise auf zusatz-
liche Nebenwirkungen bei gleichzeitiger Anwendung beider Wirkstoffe liegen nicht vor.
Sehr hiufig- en, Nasophary . Haufig: Soorbefall im Mund- und

von Asthma bronchiale, bei der die fung von langwirk Beta,-Agonisten und

inhalati Kortikoid in K angezeigt ist: Patienten, die mit inhalativen
Kortikoiden und kurzwirksamen Beta,-Agonisten zur bedarfsweisen Inhalation nicht
ausremhend eingestellt sind, sowie Patlenten dle mlt inhalativen Kortikoiden und mit

i Hypokallamle Tremor, Palpitationen, Irritation der
Rachenschlelmhaut Heiserkeit/Dysphonie, Sinusitis, Verletzlichkeit der Haut, Muskel-
krampfe, traumatische Frakturen. Gelegentlich: Uberempfindlichkeitsreaktionen mit
Hautbeteiligung, Tachykardie. Sehr selten: Angioddem (iiberwiegend faziales und

I k Beta,-Agonisten IIt sind. Nicht zur
eines. Asthmaanfalles anwenden. Viani® mite 50 pg/100 pg Diskus® ist nicht angezeigt
bei Erwachsenen und Kindern mit schwerem Asthma bronchiale. Zudem ist Viani® forte
50 pg/500 pg Diskus® angezeigt zur symptomatischen Behandlung von Patienten mit
chronisch-obstruktiver Lungenerkrankung (COPD) mit einem FEV, <60% des Norm-
wertes (vor A eines Bronch und wied rholt aufgetretenen
Exazerbationen, die trotz regelméBiger bronchienerweiternder Therapie signifikante
Symptome aufweisen. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit (Allergie) gegen einen der
Bestandteile. Fiir die Anwendung von Viani® bei Kindern unter 4 Jahren liegen keine

pharyng (Odem), A (Dyspnoe und/oder Bronchospasmus), ana-
phylaktische Reaktionen einschlieBlich anaphylaktischer Schock, Cushing-Syndrom,

hingoide Erschei adrenale § ogerung bei Kindern
und Jugendlichen, Vermind der K Katarakt, Glaukom, Hyperglykamie,
Angst, Schlafsto und Verhaltensanderungen, einschlieBlich Hyperaktivitat und
Reizbarkeit (iiberwiegend bei Kinder), kardiale Arrhythmien (einschlieBlich Vor-
hofflimmern, supi ikulare Tachykardie und E paradoxer Broncho-
spasmus, Arthralgien, Myalgien. Weitere Angaben siehe Fachinformation. Stand:
Oktober 2008. GlaxoSmithKline GmbH & Co. K6, 80339 Miinchen.

Hinweis: Fiir die Behandlung pldtzlich auftretender Atemnotanfalle sollten zusétzlich
schnellwirksame Beta,-Mimetika mit kurzer Wirkdauer verwendet werden.

Viani® im Internet: www.viani.com
Patienteninformationen: www.luft-zum-leben.de
www.asthmakontrolltest.de

Unser MED INFO & SERVICE CENTER

erreichen Sie montags bis freitags

von 8.00 his 20.00 Uhr (gebiihrenfrei)

Telefon: 0800/1223355

Fax: 0800/1223366

E-Mail: service.info@gsk.com

E-Mail: medizin.info@gsk.com

GlaxoSmithKline




Spezialsprechstunden im Dr. von Haunerschen Kinderspital

Onkologie, Himatologie und Stammzelltransplantation
Ambulante und stationdre Betreuung, Tagesklinik,
Nachsorge, Diagnostik, Psychosoziale Betreuung

OA PD Dr. I. Schmid , OA Dr. U. Graubner, OA PD Dr.
M. Albert

089-5160-2759

Station Intern 3

Ambulante und stationdre Betreuung

OA PD Dr. I. Schmid 089-5160-2842
Onkologisch-Himatologische Tagesklinik (OTK)
Ambulante Betreuung

OA Dr. U. Graubner 089-5160-4499
Stammzelltransplantation (LAF)

Ambulante und stationdre Betreuung

OA PD Dr. M. Albert 089-5160-3704

Koordinationsstelle Kinderpalliativmedizin

in Kooperation mit dem Interdisziplindren Zentrum fiir
Palliativmedizin

OA PD Dr. M. Fiihrer, Dr. M. Grasser

089-7095-7938 (Telefon-Sprechstunde Mo, Mi, Fr 10.00 -
14.00)

Psychosomatik

Ambulante und stationdre Betreuung

OA PD Dr. K.H. Brisch

089-5160-3954 (Terminvergabe Mo — Do 9.00 - 16.00)

Radiologie

Rontgen, Angiographie, Ultraschall, Computertomographie
OA Prof. Dr. Karl Schneider, OA Dr. B. Kammer
089-5160-7823 (Terminvergabe tgl.)

Nuklearmedizin

PD Dr. Th. Pfluger 089-5160-2772

Rheumatologie und Autoimmunerkrankungen
Ambulante und stationdre Betreuung

OA Dr. A. Jansson (Ltg.), OA Dr. G. Notheis,

OA Prof. Dr. B.H. Belohradsky

089-5160-3931 (Terminvergabe tgl. 10.00 - 12.00)

Stoffwechselkrankheiten und Erndihrungsmedizin
Ambulante und stationdre Betreuung, Schulung

OA Prof. Dr. B. Koletzko, Dr. R. Ensenauer
Terminvergabe 089-5160-7760

(Terminvergabe Di & Do 10.00 — 12.00)

Syndromologie

Ambulante und stationdre Betreuung

OA Prof. Dr. H. Schmidt

089-5160-3126 (Terminvergabe tgl. 10.30 -12.00)

Kinderchirurgische Klinik:
Terminvereinbarungen nach telefonischer Anmeldung

Allgemeine Privatsprechstunde
Prof. Dr. D. v. Schweinitz
089-5160-3101

Pidiatrisch-Plastische Sprechstunde
Prof. Dr. R. Grantzow, OA Dr. B. Hiberle
089-5160-3145

Kinderurologische Sprechstunde
Prof. Dr. med. Dr. h. c. H.G. Dietz, Prof. Dr. med. M. Stehr
089-5160-3145

Frakturensprechstunde
Prof. Dr. med. H.G. Dietz
089-5160-3145

Hydrozephalus/Spina bifida
pramature Nahtsynostosen

OA Dr. med. A. Heger, Dr. M Lehner
089-5160-3145

Viszeralchirurgische Sprechstunde
OA Dr. med. M. Heinrich, Fr. Dr. B. Hiberle
089-5160-3145

Trichterbrust
Dr. Bergmann
089-5160-3145

Funktionsdiagnostik

von Blase und Enddarm

Prof. Dr. med. M. Stehr, OA Dr. med. M. Heinrich
089-5160-3113
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-MEINMAL TAGLICH

SINGULAIR

Virusinduziertes
Asthma

Allergeninduziertes
Asthma

SINGULAIR® mini 4mg Granulat
SINGULAIR® mini 4mg Kautabletten
SINGULAIR junior® 5mg Kautabletten
SINGULAIR® 10mg Filmtabletten

1 PRACTALL, Allergy 2007 U. Wahn etal. ~ * PRACTALL = PRACTicing ALLergology

MSD

SINGULAIR® mini 4 mg Granulat/SINGULAIR® mini 4 mg Kautabletten/
SINGULAIR junior® 5 mg Kautabletten/SINGULAIR® 10 mg Filmtabletten

irkstoff: Montelukast. Z g: Arzneilich wirksame Bestandteile: SINGULAIR® mini 4 mg Granulat: 1
Beutel Granulat enthélt Montelukast-Natrium, entsprechend 4 mg Montelukast. 1 SINGULAIR® mini 4 mg Kautablette
enthalt Montelukast-Natrium entsprechend 4 mg Montelukast; 1 SINGULAIR junior® 5 mg Kautablette enthalt Montelukast-
Natrium entsprechend 5 mg Montelukast; 1 SINGULAIR® 10 mg Filmtablette enthélt Montelukast-Natrium entsprechend
10 mg Montelukast. Sonstige Bestandteile: SINGULAIR® mini 4 mg Granulat: Mannitol, Hyprolose (E 463) und Magnesi-
umstearat. SINGULAIR® mini 4 mg Kautabletten: Mannitol, Mikrokristalline Cellulose, Hyprolose (E 463), Eisen(lll}-oxid
rot (E 172), Croscarmellose-Natrium, Kirsch-Aroma, Aspartam (E 951) und Magnesiumstearat. SINGULAIR junior® 5 mg
Kautabletten: Mannitol, Mikrokristalline Cellulose, Hyprolose (E 463), Eisen(lll)-oxid rot (E 172), Croscarmellose-Natrium,
Kirsch-Aroma, Aspartam (E 951), Magnesiumstearat. SINGULAIR® 10 mg Filmtabletten: Mikrokristalline Cellulose, Lactose
Monohydrat (89,3 mg), Croscarmellose-Natrium, Hyprolose (E 463), Magnesiumstearat. Filmiiberzug: Hypromellose, Hypro-
lose (E 483), Titandioxid (E 171), Eisen (Ill)-oxid rot (E 172), Eisenoxidhydrat (E 172), Carnaubawachs. Anwendungsge-
biete: Als Zusatzbehandlung bel Patienten ab 6 Monaten mit leichtem bis mittelgradigem persistierenden Asthma, das mit
einem inhalativen Kortikoid nicht ausreichend behandelt und das durch die bedarfsweise Anwendung von kurzwirksamen
B-Sympathomimetika nicht ausreichend unter Kontrolle gebracht werden kann. Zur Prophylaxe der belastungsinduzierten
Bronchokonstriktion (Belastungsasthma) bei Patienten ab 2 Jahren. 4-mg-Granulat/4-mg und 5-mg Kautabletten: SINGULAIR®
kann auch eine Behandlungsalternative zu niedrig dosierten inhalativen Kortikoiden bei Patienten zwischen 2 und 14
Jahren mit leichtem persistierenden Asthma sein, die in letzter Zeit keine schwerwiegenden, mit oralen Kortikosteroiden
zu behandelnden Asthmaanfalle hatten und zeigten, dass sie nicht imstande sind, inhalative Kortikosteroide anzuwenden.
10-mg-Filmtabletten: Bei den Patienten ab 15 Jahren, fiir die SINGULAIR® bei Asthma angezeigt ist, knnen SINGULAIR®
10 mg Filmtabletten auch die Symptome einer saisonalen allergischen Rhinitis lindern. Gegenanzeigen: Uberempfindlich-
keit gegen einen der Bestandteile dieser Arzneimittel. Warnhinweis: Die 10-mg Filmtabletten enthalten Laktose (89,3 mg).
Die 4-mg-Kautabletten und die 5-mg-Kautabletten enthalten Aspartam (1,2 mg bzw. 1,5 mg). Nebenwirkungen: Fol-
gende Nebenwirkungen wurden in kfinischen Studien bei Asthmapatienten haufig (> 1/100, < 1/10) und haufiger als

SINGULAIR®

@

Take Control.

Belastungsinduziertes
Asthma

Montelukast-Natrium, MSD

Persistierendes
Asthma

Fur Kinder zwischen 6 Monaten und 5 Jahren
Fur Kinder von 2 bis 5 Jahren
Fur Kinder von 6 bis 14 Jahren

Fur Jugendliche und Erwachsene ab 15 Jahren

* Bitte beachten Sie die zugelassenen Anwendungsgebiete von SINGULAIR®!

unter Plazebo berichtet: Kinder 6 Monate — 2 Jahre: Hyperaktivitat, Asthma, Diarrhd, ekzematdse Dermatitis, Ausschlag.
Kinder 2—5 Jahre: Bauchschmerzen und Durst. Kinder 6—14 Jahre: Kopfschmerzen. Erwachsene und Jugendliche ab 15
Jahren: Kopfschmerzen und Bauchschmerzen. Folgende Nebenwirkungen wurden nach Markteinfiihrung selten berichtet:
erhohte Blutungsneigung; Uberempfindlichkeitsreaktionen einschlieBlich Anaphylaxie und eosinophile Leberinfiltrate; ver-
andertes Traumen einschlieRlich Alptraume, Halluzinationen, Schlaflosigkeit, Reizbarkeit, Angstgefihle, Ruhelosigkeit,
Agitation einschlieRlich aggressives Verhalten und Tremor, Depression, suizidales Denken und Verhalten (Suizidalitat) in
sehr seltenen Fallen; Schwindel, Benommenheit, Parasthesie/Hypésthesie, Krampfanfélle; Palpitationen; Diarrhg, Mund-
trockenheit, Dyspepsie, Ubelkeit, Erbrechen; Erhohung der Serum-Transaminasen (ALT [GPT] und AST [GOT]), cholestatische
Hepatitis; Angiotdem, Bluterguss, Urtikaria, Juckreiz, Exanthem, Erythema nodosum, Arthralgie, Myalgie einschlieRlich
Muskelkrampfe; Schwache/Midigkeit, Unwohlsein, Odeme. Sehr selten wurde bei Asthmatikern wahrend der Behandlung
mit Montelukast tiber das Auftreten eines Churg-Strauss-Syndroms berichtet. Hinweis fiir Verkehrsteilnehmer: Es ist nicht
zu erwarten, dass SINGULAIR® die Fahrtiichtigkeit eines Patienten bzw. seine Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen
beeintrachtigt. Allerdings wurde sehr selten von einzelnen Patienten tber Benommenheit oder Schwindel berichtet.
Verschreibungspflichtig. Stand: 09/2008

Weitere Informationen enthalten die Fach- und die Gebrauchsinformationen, deren aufmerksame Durchsicht wir empfehlen.

DIECKMANN ARZNEIMITTEL GMBH
Lindenplatz 1, 85540 Haar

Postanschrift:
Postfach 1202, 85530 Haar

Mitvertrieb:

MSD SHARP & DOHME GMBH, 85530 Haar

MSD CHIBROPHARM GMBH, 85530 Haar
CHIBRET PHARMAZEUTISCHE GMBH, 85530 Haar
VARIPHARM ARZNEIMITTEL GMBH, 85530 Haar

Tel.: 0800 67358 38
Fax: 0800 673 673 329
E-Mail: infocenter@msd.de

sunivadis..

medical and more
Tel.: 0800 673 0 673 E-Mail:info@univadis.de

MSD
Infocenter




58 |

Die Stationen des Dr. von Haunerschen Kinderspitals

Pidiatrische Klinik

1. Allgemeinstationen

Station Intern 1, Tel. 5160-7910 Schwestern

Allgemeine Pidiatrie

Schwerpunkte: Nephrologie, Neurologie, Gastroenterologie
Bettenzahl: 20

Oberiirzte: Prof. F. Heinen, Prof. S. Koletzko, PD Dr. P. Bufler,
PD Dr. L. Weber

Stationsschwestern: Annett Hupfer, Heidi Kundler

Station Intern 3, Tel. 5160-2843

Schwerpunkte: Onkologie/Hdmatologie
Bettenzahl: 17

Oberiirzte: OA PD Dr. I. Schinid
Stationsschwestern: Viola Gerlich, Maria Worm

Stat. Intern 4, Tel. 5160-777-0 Schwestern, -1 Arzte, -2 Fax
Schwerpunkte: Stoffwechsel, Psychosomatik, Neuropddiatrie
Bettenzahl: 16, davon 4 Betten der Psychosomatik.
Oberidrzte: Prof. Dr. med. Dr. h. c. D. Reinhardt,

Prof. Dr. H. P. Schwarz

Stationsschwestern: Micaela Klott, Anne Bufle

Station Intern 5, Tel. 5160-2836 Schwestern
Schwerpunkte: Pneumologie, Infektiologie, Immunologie,
Allergologie, Mukoviszidose,

Bettenzahl: 12

Oberiirzte: Prof. Dr. M. Griese, OA Dr. M. Kappler
Stationsschwestern: Isabell Gurski, Andrea MiefSner

Station Intern Sgl., Tel. 5160-288-4 Schwestern, -6 Arzte
Schwerpunkt: Allgemeine Pidiatrie,

Bettenzahl: 21

Oberiirzte: PD Dr. J. Rosenecker, OA Dr. S. Berweck
Stationsschwestern: Franziska Wimmer, Andrea Thieme

Station Allg. Pdd. Kardiologie, GH, G 9 A, Tel. 7095-2493
Schwerpunkte: Kinderkardiologie, Kardiochirurgie
Bettenzahl: 20

Leiter: Prof. Dr. Dr. H. Netz

Oberiirzte: Dr. R. Kozlik-Feldmann

Stationsschwestern: Sabine Karni, Steffi Gstattl

Station Pidiatrische Psychosomatik und Psychotherapie,
Tel. 5160-3656

Schwerpunkte: Psychosomatik/Psychotherapie,

Bettenzahl: 4

Oberarzt: PD Dr. med. Karl Heinz Brisch
Stationsschwestern: Marlies Meyer, Gabriele BofSle

11. Intensivstationen:

Neonatologie, NIPS, Tel. 5160-3130

Oberarzt: OA Dr. G. Miinch,

Bettenzahl: 12

Stationsschwestern: Claudia Wiesinger, Annette Faulhaber,
Karin Miiller

Neonatologie, 1. UFK Maistr., Tel. 5160-4589
Leiterin: Fr. Prof. Dr. O. Genzel-Boroviczeny
Bettenzahl: 12

Stationsschwestern: Helga Busl, Johanna Winter
Neonatologie, Frauenklinik GH, Tel. 7095-2802
Leiter: Prof. Dr. Dr. A. Schulze

Oberarzt: Dr. A. Flemmer

Bettenzahl: 12

Stationsschwestern: Miriam Miiller, Ute Bohme,
Madeleine Kujawa

Intern Intensiv, PIPS, Tel. 5160-2841 und 2874

Leiter: Prof. Dr. Dr. T. Nicolai

Oberarzt: OA Dr. K. Reiter

Bettenzahl: 10

Stationsschwestern: Tanja Siegert , Petra Wiirth, Monika Schott

LAF, Tel. 5160-7940 oder 7944
Stammzelltransplantation

Oberarzt: OA PD Dr. M. Albert

Bettenzahl: 4

Stationsschwestern: Elsbeth Lorenz, Christine Schwarz

Pid. Kardiologie, Intensivstation GH, G 9 B, Tel. 7095-2490
Leiter: Prof. Dr. H. Netz

Oberiirzte: Dr. R. Kozlik-Feldmann

Bettenzahl: 6

Stationsschwestern: Andrea Rentz, Michaela Siebenmorgen

Kinderchirurgische Klinik

Kinderchirurgische Stationen:

Station Chirurgie 1 (privat), Tel.: 5160-3129

Bettenzahl: 12

Oberarzt: Prof. Dr. D. v. Schweinitz,

Vertreter: Fr. OA Dr. Heinrich

Stationsschwestern: Sr. Johanna Nowack, Sr. Elke Schénhofer

Station Chirurgie 2, Telefon: 5160-3112

Bettenzahl: 22

Oberarzt: Fr. OA Dr. Heinrich

Stationsschwester: Sr. Anni Lohmeyer, Sr. Michaela Kleisinger

Station Chirurgie 3, Telefon: 5160-3106

Bettenzahl: 20

Oberarzt: Fr. OA Dr. Hiiberle

Stationsschwestern: Sr. Gabi Gmeiner-Vogt, Sr. Maria Irbitzeder,
Sr. Corina Tuch

Chirurgische Intensivstation CHIPS, Telefon: 5160-3174
Bettenzahl: 10

Oberiirzte: Fr. OA Dr. Lochbiihler, OA Dr. Heger
Stationsschwestern: Sr. Jutta v. Haxthausen, Sr . Beate Kleine

Tageschirurgie, Telefon: 5160-2913
Bettenzahl: 6

Oberarzt: Fr. OA Dr. Heinrich
Stationsschwester: Sr. Klara Senkel
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Die Zukunft beginnt schon
mit dem nachsten Atemzug.

Mukoviszidose: Friih therapieren, Zeit gewinnen.

Pulmozyme ist eine wichtige evidenzbasierte Langzeittherapie. Ein friihzeitiger
und dauerhafter Einsatz kann dazu beitragen, die Lungenfunktion zu erhalten.

f&\@ Pu I mOZymeﬁ

Pulmozyme® 2 500 E./2,5 ml, Losung fiir einen Vernebler. Zusammensetzung: 1 Ampulle mit 2,5 ml Losung enthilt 2500 E. (entsprechend 2,5 mg) Dornase alfa (rekombinante humane Dexoxyribonuklease I) fiir einen Vernebler.
Sonstige Bestandteile: Natriumchlorid, Calciumchlorid 2 HyO, Wasser fiir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Behandlung der cystischen Fibrose (Mukoviszidose) bei Patienten élter als 5 Jahre und einer forcierten Vitalkapazitit
(EVC) groBer 40% des Normalwertes. Dosierung: Einmal taglich eine Ampulle zu 2,5 ml Lésung unverdiinnt inhalieren. Gegenanzeigen: Bekannte Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder sonstige Bestandteile des Priparates,
Schwangerschaft, Stillzeit. Warnhinweise: Keine. Wechselwirkungen: Keine mit den CF-Standardtherapeutika wie Antibiotika, Bronchodilatatoren, Pankreasenzymen, Vitaminen, Corticosteroiden und Analgetika. Pulmozyme darf
im Inhaliergerit aber nicht mit anderen Priparaten gemischt werden. Nebenwirkungen: Selten, mild und pasager: Brustschmerzen (pleuritisch, nicht kardial), Fieber, Konjunktivitis, Dyspepsie, Heiserkeit,
Pharyngitis, Laryngitis, Rhinitis, Atemnot, verminderte Lungenfunktion und vermehrtes Abhusten von Schleim (vor allem bei Beginn der Behandlung), Hautausschlige, Urtikaria. In weniger als 5% Bildung von Antikérpern gegen
Dornase alfa, auch dann Verbesserung der Lungenfunktion zu erzielen. Lagerungshinweise: Im Kiihlschrank zwischen +2°C und +8°C aufbewahren und vor starker Lichteinwirkung schiitzen. Verschreibungspflichtig. Stand:
Juni 2006. Roche Pharma AG, 79639 Grenzach-Wyhlen.

www.mukonet.de e e e o o roche.de
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KINDERKLINIK UND KINDERPOLIKLINIK

DER UNIVERSIAT MUNCHEN IM DR. V. HAUNERSCHEN KINDERSPITAL [ & !

Veranstaltungen

@ Interdisziplindirer Herbst-Seminar-Kongress
flir Sozialpddiatrie
(inklusive Sonographie und EEG Kursen)
26. - 30. August 2009 in Brixen (Stdetirol)

® Symposium
Hauterkrankungen im Kindesalter

Interdisziplindres Symposium
Kindesmisshandlung, Kindesmissbrauch,
Kindesvernachldssigung:

Prévention und MalSnahmen

Vi

80337 Miinc (089) 51 60-0 (Vermittlung)
Verkehr: altestelle Goetheplatz
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37. Interdisziplinarer Herbst-Seminar-Kongress fiir Sozialpadiatrie

——26. - 30. August 2009
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Entwicklung, Interventlori, Pravéntlg?\.
Fortbildung fiir alle Berufsgruppen aus Sozialpadiatrie, Frithforderung und Padagogik

Wissenschaftliche Leitung: Dr. med. H. Hollmann, Chefarzt Kinderneurologisches Zentrum, Bonn.

Hauptvortrage:

« Horscreening (Prof. Dr. Franz Conings, Kéln)

- Prinzipien der neuromotorischen Entwicklung (Prof. Dr. Mijana Hadders-Algra, Groningen)

« Entwicklungsneurologische Untersuchung des Sduglings; Perinatale Asphyxie des reifen Neugeborenen und Entwicklungspadiatrie;
Angeborene Herzfehler und Entwicklungspadiatrie; Langzeitfolgen bei ehemaligen Friihgeborenen (PD Dr. Bea Latal, Ziirich)

+ KoIn hat PEP: Pravention von Expansivem Problemverhalten; Langzeiteffekte der multimodalen Therapie von ADHS - Konsequenzen fiir
die Praxis; Behandlung von aggressivem Verhalten mit dem Therapieprogramm THAV (Prof. Dr. Manfred Dépfner, Koln)

« Autismus-Stérungen: Asperger-Syndrom und MCDD (Dr. Claus Lechmann, Kéln)

« KISS-Syndrom - von der Emotionalitdt zur Rationalitat (Dr. P. Borusiak, Wuppertal)

« Futterstorungen im Sduglings- und Kleinkindalter (Dr. Margret Ziegler, Miinchen)

+ Ansédtze in der Physiotherapie bei der Behandlung schwer mehrfach behinderter Kinder (Angelika Tiinnerhoff, Bonn)

+ Von CO-OP zu RoPE - Zielerfiillung in der zeitgeméfen Ergotherapie (Steffi Stork, Bonn)

- Bilder der Seele - Projektive Diagnostik als Zugangsweg (Dr. Hermann Kiihne, Altotting)

@ « M. Montessori, E. Pikler, A. Peto: Was kénnen wir von der Entwicklungspadagogik lernen? (Prof. Dr. H.-M. Stral3burg, Wiirzburg) @
« Psychologische Untersuchung als Teil der Mehrdimensionalen Bereichsdiagnostik Sozialpadiatrie MBS (Dr. Friedrich Voigt, Miinchen)
» Musiktherapie in der multimodalen Behandlung von Entwicklungsstérungen (Dr. Melanie Voigt, Miinchen)

« Migration und ethnischer Hintergrund (Dr. Helmut Hollmann, Bonn)

Seminare:
- Ein groBer Teil der Hauptvortrage wird im Rahmen von Seminaren mit kleinen Teilnehmerzahlen vertieft.

Curriculum ,Sozialpadiatrie in der kinder- und jugendarztlichen Praxis”, Teil Il:

Der Vorstand der Deutschen Gesellschaft flir Sozialpaddiatrie und Jugendmedizin (DGSPJ hat im Jahr 2004 ein Fortbildungscurriculum
,Sozialpadiatrie in der kinder- u. jugendarztlichen Praxis” entwickelt, bei dem in 30 Std. Grundlagen entsprechend dem Themenkatalog
flr die Sozialpadiatrie vermittelt werden sollen. Die 3 Teile des Curriculums wurden in den letzten Jahren anldsslich des Herbst-Seminar-
Kongresses in Brixen unter Leitung von Herrn Prof. Dr. H. M. StraBburg und Herrn Dr. H. Hollimann angeboten; in diesem Jahr wird Teil Il
,Probleme und Interventionen vorwiegend im Kleinkind- und Vorschulalter” durchgefihrt.

P&diatrische Sonographie: Leitung Prof. Dr. K. Schneider, Mlinchen
Allgemeine Sonographie im Kindesalter (23.-27.8.09) und Schadelsonographie (27.-29.8.09). Nach den Richtlinien der Kassenéarztl. Bundes-
vereinigung und DEGUM anerkannt

EEG-Kurs (26.-30.8.09): Leitung Dr. med. J. Opp, ev. Krankenhaus Oberhausen
Parallel zum Kongress wird auf3erhalb der Seminarblocke erneut das 4-tdgige Seminar “Das EEG im Kindesalter” angeboten.

Organisation:

Deutsche Akademie fiir Entwicklungsférderung und Gesundheit des Kindes und Jugendlichen e.V.
Heiglhofstr. 63, 81377 Miinchen

Tel.: 089/724968-11, -12

Fax: 089/724968-20

E-Mail: info@akademie-muenchen.de

Home: www.akademie-muenchen.de
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Hauterkrankungen im Kindesalter

am Samstag, 17. Oktober 2009, 10 — 17 Uhr, in Miinchen

Themen:

-Blasenbildende Erkrankungen, Prof. Dr. H. Hintner, Salzburg
-Ichthyosen, PD Dr. M. Braun-Falco, Freiburg
-Haarerkrankungen, Prof. Dr. H. Wolff, Miinchen
-Hamangiome, Prof. Dr. R. Grantzow, Miinchen
-Mastozytose, Frau PD Dr. F. Ruéff, Miinchen

-Kontaktallergie, Piercing und Tattoo, Dr. P. Thomas, Miinchen

-Risikofaktoren und Vermeidungsstrategien bei atopischem Ekzem, Prof. Dr. D. Reinhardt, Miinchen

-Kollagenosen, Frau Dr. A. Jansson, Miinchen
-Exantheme, Frau Prof. Dr. R. Folster-Holst, Kiel

-Fallvorstellungen, Frau Dr. T. Fried|, Prof. Dr. h. Schmidt, Miinchen

Zielgruppe: Kinder- und Hautéarzte
Termin:

Symposiumsleitung:

17. Oktober 2009, Samstag 10 - 17 Uhr
Prof. Dr. med. Dr. h. c. Dietrich Reinhardt, PD Dr. B. Schaub, Kinderklinik und Kinderpoliklinik im

Dr. von Haunerschen Kinderspital, Prof. Dr. med. Dr. h. c. Thomas Ruzicka, Prof. Dr. med. P.
Thomas, Klinik und Poliklinik fiir Dermatologie und Allergologie der LMU Miinchen

Veranstaltungsort:

Organisation:
Heiglhofstr. 63, 81377 Miinchen
Tel.: 089/724968-11,

Dr. von Haunersches Kinderspital, Lindwurmstr. 4, 80337 Miinchen
Deutsche Akademie fiir Entwicklungsférderung und Gesundheit des Kindes und Jugendlichen elV.,

-12, Fax: 089/724968-20

E-Mail: info@akademie-muenchen.de, Home: www.akademie-muenchen.de

Fur diese Veranstaltung werden Punkte fiir das Fortbildungszertifikat der Bayerischen Landesarztekammer

beantragt.

Tracleer® 62,5 mg/125 mg Filmtabletten, Wirkstoff: Bosentan, verschreibungspflichtig. Zusammen-
setzung: Arzneilich wirksame Bestandteile: 1 Filmtablette enthalt 62,5 mg bzw. 125 mg Bosentan (als
Monohydrat). Sonstige Bestandteile: JTablettenkern: Maisstarke, vorverkleisterte Starke, Carboxymethylstarke-
Natrium (Typ A), Povidon, Glyzeroldibehenat, Magnesiumstearat. Filmiberzug: Hypromellose, Triacetin, Tal-

kum, Titandioxid (E171), E|sen0xwdhydrat 1E172D Eisen( HI) oxid (E172), Ethylzellulose. Anwendungsgebiete:
Behandlung der pul | arteriellen H AH) zur Verbesserung der kdrperlichen Belastbarkeit
und Symptome bei Patienten mit der funktionellen WHO /NYHA-Klasse Ill. Die Wirksamkeit wurde nachge-
wiesen bei primérer (idiopatischer und familigrer) PAH, Sekundérer PAH in Assoziation mit Sklerodermie ohne
signifikante interstitielle Lungenerkrankung und PAH in Assoziation mit kongenitalen Herzfehlern und Eisen-
menger-Physiologie. Verbesserungen des Krankheitsbildes wurden ebenso bei Patienten mit PAH der funktio-
nellen WHO-/NYHA-Klasse Il gezeigt. Tracleer® ist auRerdem indiziert zur Reduzierung der Anzahl neuer di-
gitaler Ulzerationen (DU) bei Sklerodermie-Patienten, die an digitalen Ulzerationen leiden. Gegenanzeigen:
* Uberempfindlichkeit gegentiber Bosentan oder einem der Hilfsstoffe. ® Child-Pugh-Klasse B oder C, d.h. mitt-
lere bis schwere Leberfunktionsstorungen. e Vor Behandlungsbeginn Erhohung der Leber-Aminotransferase-
werte, d.h. Aspartat-Aminotransferase (AST) und/oder Alanin-Aminotransferase (ALT) auf mehr als das Drei-
fache des oberen Normwertes (> 3 x ONW). e Gleichzeitige Anwendung von Cyclosporin A. e Schwanger-
schaft. e Frauen im gebarféhigen Alter, die keine zuverldssigen Verhiitungsmethoden anwenden. Warnhin-
weise: Die Wirksamkeit von Tracleer® bei Patienten mit schwerer PAH ist nicht belegt. Bei Verschlechterung
des klinischen Zustandes sollte die Umstellung auf eine fir schwere Stadien der Erkrankung empfohlene The-
rapie (z.B. Epoprostenol) in Betracht gezogen werden. Das Nutzen-Risiko-Profil von Bosentan bei Patienten mit
funktionellem Schweregrad der WHO-/NYHA-Klasse | der PAH wurde nicht untersucht. Die Behandlung mit
Tracleer® darf nur begonnen werden, wenn der systemische systolische Blutdruck héher als 85 mmHg ist. Es
waurde nicht nachgewiesen, dass Tracleer® die Abheilung bereits bestehender digitaler Ulzeratmnen begiins-
tigt. Leberfunktion: Die mit Bosentan assoziierten Erhohungen der Leb ansfer te sind
dosisabhangig. Die Veranderungen der Leberenzymwerte treten lyplscherweme innerhalb der ersten 26 Wo-
chen der Behandlung auf. Sie kénnen aber auch spater wahrend der Behandlung auftreten. Die Leber-Amino-
transferasewerte miissen vor Behandlungsbeginn und danach wahrend der Behandlung monatlich gemessen
werden. Zusatzlich miissen die Leber-Aminotransferasewerte 2 Wochen nach jeder Dosissteigerung gemes-
sen werden. Nach Markteinfiihrung wurden bei Patienten mit multiplen Begleiterkrankungen und Begleit-
medikationen seltene Falle von ungeklarter Leberzirrhose nach langandauernder Behandlung mit Tracleer®
berichtet. Ebenfalls traten seltene Félle von Leberversagen auf. Diese Félle bestatigen die Wichtigkeit der
monatlichen Leberenzymwert-Kontrollen wahrend der Behandlung mit Tracleer®. Detaillierte Empfehlungen
bei Erhohungen der ALT-/AST-Werte s. Fachinformation. Das Risiko fiir eine Leberfunktionsstérung kann
moglicherweise auch erhoht sein, wenn Bosentan gleichzeitig mit Arzneimitteln verabreicht wird, die
Inhibitoren der Gallensalz-Export-Pumpe (BSEP) sind, wie z.B. Rifampicin, Glibenclamid und Cyclosporin A.
Hamoglobinkonzentration: Die Behandlung mit Bosentan wurde mit einer dosisabhangigen Erniedrigung der
Héamoglobinkonzentration in Zusammenhang gebracht. Die mit Bosentan in Zusammenhang stehenden er-
niedrigten Hamoglobinkonzentrationen sind nicht progredient und stabilisieren sich innerhalb der ersten 4 bis
12 Wochen nach Behandlungsbeginn. Nach Markteinfiihrung wurden Falle von Andmien beschrieben, die Blut-
transfusionen erforderten. Empfehlung: Uberpriifung der Himoglobinkonzentration vor Behandlungsbeginn, in
monatlichem Abstand wéhrend der ersten 4 Behandlungsmonate und danach vierteljéhrlich. Frauen im ge-
barfahigen Alter: Bei Frauen im gebarféhigen Alter darf Tracleer® nur dann angewendet werden, wenn zu-
verlassige Verhiitungsmethoden benutzt werden und wenn der Schwangerschaftstest vor Behandlungsbeginn
negativ ist. Hormonelle Kontrazeptiva sind aufgrund pharmakokinetischer Wechselwirkungen mit Tracleer®
nicht als zuverlassige Verhiitungsmethode anzusehen. Da hormonale Kontrazeptiva versagen kénnen und au-
Rerdem im Rahmen einer Schwangerschaft ein Risiko fiir eine schwerwiegende Verschlechterung einer pul-
monalen Hypertonie besteht, sollten wahrend der Behandlung mit Tracleer® monatliche Schwanger-

schaftstests durchgefuhrt werden. Delallllerte fehl zu Scl haft und Empfangnis-
verhiitung s. Fachi klusive Kr : Es gibt Fallberichte tiber Lun-

genddeme, die nach Anwendung von Vasodilatanzien (hauptsachlich Proslazyklme) bei Patienten mit
pulmaonaler veno-okklusiver Erkrankung auftraten. Daher sollte, falls nach Anwendung von Bosentan bei Pa-
tienten mit PAH Symptome eines Lungenédems auftreten, die Mdglichkeit einer assoziierten veno-okklusiven
Erkrankung in Betracht gezogen werden. Nach der Markteinfiihrung wurden Lungenddeme bei mit Tracleer®
behandelten Patienten mit der Verdachtsdiagnose einer pulmonalen veno-okklusiven Krankheit selten berich-

@

tet. Anwendung bei Patienten mit PAH und begleitender Linksherzinsuffizienz: Bei Patienten mit PAH
und begleitender Linksherzinsuffizienz wurde keine spezifische Studie durchgeftihrt. In einer Studie mit Bo-
sentan bei Patienten mit schwerer chronischer Herzinsuffizienz (CHF) kam es zu einer friihen erhdhten Hospi-
talisierungsrate aufgrund von CHF, deren Ursache eine erhohte Fliissigkeitsretention sein konnte. Manifesta-
tion der Flissigkeitsretention durch friihe Gewichtszunahme, erniedrigte Hamoglobinkonzentration und erhéhte
Inzidenz von Beinddemen. Empfehlung: Uberwachung der Patienten auf Anzeichen einer Fliissigkeitsretention
(z.B. Gewichtszunahme), insbesondere bei gleichzeitigem Vorliegen einer schweren systolischen Dysfunktion.
Empfehlung: Aufnahme einer Diuretika-Behandlung oder Erhéhung der jeweils aktuellen Diuretikadosis. Bei Pa-
tienten, die Anzeichen einer Fliissigkeitsretention aufweisen, empfiehlt sich die Behandlung mit Diuretika vor
Behandlungsbeginn mit Tracleer®. Anwendung bei PAH in Assoziation mit HIV-Infektion: Aufgrund der
induzierenden Wirkung von Bosentan auf CYP450-Isoenzyme besteht die Moglichkeit von Interaktionen, die die
Wirksamkeit der antiretroviralen Therapie beeintréchtigten konnten. Deshalb sollten diese Patienten beziig-
lich ihrer HIV-Infektion engmaschig kontrolliert werden. Gleichzeitige Anwendung anderer Arzneimittel:
Gleichzeitige Anwendung von Tracleer® und Cyclosporin A ist kontraindiziert. Gleichzeitige Anwendung von
Tacrolimus oder Sirolimus wird nicht empfohlen. Tracleer® und Glibenclamid sollten wegen des erhéhten
Risikos von Leber-Aminotransferaseerhthungen nicht gleichzeitig angewendet werden. Gleichzeitige An-
wendung von Tracleer® und Fluconazol oder von Tracleer® und Rifampicin wird nicht empfohlen. Gleichzeitige
Anwendung eines CYP3A4-Inhibitors und eines CYP2C9-Inhibitors sollte vermieden werden. Gleichzeitige
Anwendung von Tracleer® und Sildenafil mit Vorsicht. Nebenwirkungen: Plazebokontrollierte Studien bei
PAH: Infektionen der oberen Atemwege, Nasopharyngitis, Infektionen der Atemwege, Sinusitis, Anamie, Kopf-
schmerzen, Synkopen, Palpitationen, Flush-Symptomatik, Hypotonie, Arthralgie, periphere Odeme, Brust-
schmerzen, Odeme, veranderte Leberfunktionswerte, erhohte Leberenzymwerte. Plazebokontrollierte Studien
bei DU: Infizierte Ulzera der Haut, Harnwegsinfekt, Flush-Symptomatik, Dyspnoe, Diarrhd, gastro-dsophageale
Refluxkrankheit, Bauchschmerzen, Obstipation, Erythem, Dermatitis, Extremitaten- und Riickenschmerzen,
periphere Odeme, Ermiidung und erhdhte Leber-Aminotransferasewerte. Erfahrungen nach Markteinfiihrung:
Haufig: Ubelkeit, Andmie oder Erniedrigung der Hamoglobinkonzentration, die manchmal Bluttransfusionen
erforderten. Gelegentlich: Erbrechen, Bauchschmerzen, Durchfall, Anstieg der Leber-Aminotransferasewerte
mit Hepatitis und/oder Gelbsucht, Uberempfindlichkeitsreaktionen wie Dermatitis, Juckreiz und Rash, Throm-
bozytopenie. Selten: Leberzirrhose, Leberversagen, Anaphylaxie und/oder angioneurotisches Syndrom.
Laborwertveranderungen: Leberfunktionswerte: In Studien bei Patienten mit PAH betrug die Inzidenz
erhghter Leber-Aminotransferasewerte (> 3 x ONW) bei den Bosentan-Patienten insgesamt 12,8 % (n = 257);
12,3 % bei den mit 2 x tgl. 125 mg behandelten Patienten und 14,3 % bei den mit 2 x tgl. 250 mg behandel-
ten Patienten. Achtfach erhdhte Werte wurden bei 3,7 % der mit 2 x tgl. 125 mg behandelten Patienten und
bei 7,1 % der mit 2 x tgl. 250 mg behandelten Patienten beobachtet. In Studien bei Patienten mit DU betrug
die Inzidenz erhohter Leber-Aminotransferasewerte (> 3 x ONW) bei den Bosentan-Patienten insgesamt
11,3 % (n = 168), achtfach erhthte Werte wurden bei 2,4 % der mit Bosentan behandelten Patienten mit DU
beobachtet. Hdmoglobin: In klinischen Studien kam es bei PAH-Patienten bei 3,0 % der mit 2 x tgl. 125 oder
250 mg Bosentan behandelten Patienten und 1,3 % der Plazebo-Patienten und bei DU-Patienten bei 4,2 % der
mit Bosentan behandelten Patienten und 0,8 % der Plazebo-Patienten zu einem klinisch relevanten Hamo-
globinabfall. Uberdosierung: Eine massive Uberdosierung kann zu einer ausgepragten Hypotonie fiihren. De-
taillierte Empfehlungen zu Uberdosierung s. Fachinformation. Desierungsanleitung: Die Behandlung sollte
nur durch einen Arzt eingeleitet und tiberwacht werden, der in der Behandlung der PAH bzw. (bei Patienten mit
digitalen Ulzerationen) in der Behandlung der systemischen Sklerodermie erfahren ist. Die Behandlung mit
Tracleer® sollte mit einer Dosierung von 2 x tgl. 62,5 mg tber einen Zeitraum von vier Wochen begonnen
werden und anschlieRend auf eine Erhaltungsdosis von 2 x tgl. 125 mg erhoht werden. Dosierung bei Kindern:
Die Sicherheit und Wirksamkeit bei Patienten unter 12 Jahren wurde bisher noch nicht hinreichend unter-
sucht. Das folgende Dosierungsschema wurde in der Studie AC-052-356 (BREATHE-3) angewendet: Kérper-
gewicht (kg) / Anfangsdosis (4 Wochen) / Erhaltungsdosis: = 10 kg bis <20 kg / 1 x tgl. 31,25 mg / 2 x tgl.
31,25mg; >20 kg bis<40 kg /2 x tgl. 31,25 mg / 2 x tgl. 62,5 mg; > 40 kg / 2 x tgl. 62,5 mg / 2 x tgl. 125 mg.
Fir Kinder unter 3 Jahren liegen keine Daten vor. PackungsgroBen:
56 Filmtabletten Tracleer® 62,5 mg/125 mg (N2); 14 Filmtabletten Tracleer® Z-

62f,5 mg lKIin'\Skpa%kuggl). NéheriAnglaber;hsiehe Fach- LindDGEbraILqJIChS& “w

information. Stand: Juli 2008. Actelion Pharmaceuticals Deutschlan (XN

GmbH, Basler StraRe 63 —65, 79100 Freiburg www.actelion.de h HCTG LION
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Interdisziplinares Symposium Kindesmisshandlung, Kindesmiss-
brauch, Kindesvernachldssigung: Pravention und Manahmen

Ziel der Veranstaltung ist, praxisorientiert Hilfen zur Einschatzung von Verdachtssituationen zu geben und Interventions-
schritte aufzuzeigen. Dabei wird Wert auf das interdisziplindre Zusammenwirken der einzelnen, mit dem Kind oder Jugend-
lichen befassten Einrichtungen und Institutionen gelegt.

Neben umfassender Information fiir die verschiedenen Berufsgruppen steht die Beantwortung der nachfolgenden Fragen
im Vordergrund: Wie gehe ich bei einem Anfangsverdacht konkret vor? Welche korperlichen und psychischen Anzeichen
gibt es? Wie spreche ich Wen Wann richtig an?

Geplante Themen:

- Darstellung und Funktion der bestehenden Strukturen:
(Fehlende) Vernetzung der Institutionen Kindergarten/Schule - Kinderarzt - Jugendamt - Polizei
Dipl. Soz. Pad. Cornelia Seuberth, Miinchen

- Wie funktioniert das Jugendamt?

Datenschutz als Problem bei Zusammenarbeit zw. Behérden, Arzten, therapeut. Einrichtungen, Schulen,
Kindergarten

Kinderschutz - Datenschutz: Rechtliche Konsequenzen bei Bruch der Schweigepflicht, Rechtssicherheit und
Grauzonen

Martin Haendl, Leiter des Amtes fiir Jugend und Familie, Forchheim

- Auffalligkeiten in Verhalten und Spiel von Kindern und Jugendlichen. Was deutet hin auf
- primar psychische Misshandlung
- psychische Anzeichen korperlicher Misshandlung, auch bei Verdacht auf sexuellen Missbrauch
- psychische Folgen korperlicher Misshandlung

Dr. med. Franz Joseph Freisleder, AD Heckscher-Klinik, Miinchen.

- Beobachtungen, Verdachtsmomente und mégliche InterventionsmaBnahmen im Kindergarten
Daniela Lang, Johanneskindergarten R6hrmoos

- Schutzauftrag § 8a SGB VIl bei Kindeswohlgefahrdung und
- Der Einstieg in das Gesprach mit Giberforderten bzw. potentiell gewalttatigen Eltern
Dipl. Psych. Dr. Heinz Kindler, Miinchen

- Kindesmisshandlung und -vernachlassigung aus kriminalpolizeilicher Sicht
Hauptkommissarin Gina Graichen, Berlin

- Ablauf der arztlichen Untersuchung bei Anfangsverdacht
Dr. med. Bernd Herrmann, Kassel

- Problem der fehlenden Diagnosesicherheit - Rechtsmedizinische Grundbegriffe nicht nur fiir Arzte
Drs. med. Bettina Zinka und Elisabeth Mitzel, Miinchen

Zielgruppe: interdisziplinar: Arzte, Psychologen, Therapeuten, Pidagogen, Lehrer, Erzieherinnen etc.
Termin: 21. November 2009, Samstag 9 - 18 Uhr

Teilnehmergeb.: 65,- €, Symposiumsleitung PD Dr. Lutz Thorsten Weber, Dr. von Haunersches Kinderspital
Veranstaltungsort und Veranstalter:

Akademie fiir Entwicklungsférderung und Gesundheit des Kindes und Jugendlichen e.V.,

Heiglhofstr. 63, 81377 Miinchen;

Tel. 089/724968-11, -12, Fax -20; EMail: info@akademie-muenchen.de

Fir diese Veranstaltung werden Punkte fuir das Fortbildungszertifikat der Bayerischen Landesarztekammer beantragt.
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Neue Perspektiven in der Behand-

lung der Hamophilie mit Hemmkoérpern _ '™ - i oy
00 0, 00 '~ =g Wordhngerlpimalienag

fiir mehr Lebensqualitat g 10

Die Behandlungsmoglichkeiten und die Lebensqualitat von Patienten mit Hamo- :;' 14

philie mit Hemmkorpern haben sich in den letzten Jahren zunehmend verbessert. T

Wesentliche Aspekte, um in Zukunft die Therapie der Hamophilie zu verbessern sind o

neben der stindigen Weiterentwicklung von Blutgerinnungsfaktoren hinsichtlich 2 014

Wirksamkeit, Vertraglichkeit und Effektivitat auch Aspekte der Virus- und Versor- &

gungssicherheit. 0,01 : . : :

Dazu hat insbesondere die Therapie mit rekombiniertem aktivierten Faktor VII - o B 17 T In
(NovoSeven®) beigetragen. Es ist das einzige rekombinante aktivierte Faktor VII- Zuit )

Produkt zur Behandlung von Blutungsepisoden bei Patienten mit Himophilie A oder
B mit Hemmkorpern, erworbener Hamophilie, Thrombasthenie Glanzmann* und
angeborenem Faktor VII-Mangel. Es liegt seit Februar 2009 als raumtemperatursta-

i Faktor VIla-Aktivitat der Vorgangerformulie-
rung und der raumtemperaturstabilen Formu-

bile Formulierung vor.

Die konstante Verbesserung der
Behandlungsmoglichkeiten und Thera-
piestandards fir Hamophiliepatienten mit
Hemmkdrpern hat in den letzten Jahren
zu einer kontinuierlichen Zunahme an
Lebensqualitat von Patienten und Angeho-
rigen gefiihrt. Wichtige Meilensteine dieser
Entwicklung waren die Zulassungserweite-
rung von NovoSeven® auf die Einzelgabe-
Therapie (270 pg/kg Korpergewicht [KGI)
und ganz aktuell - die Einfiihrung der
raumtemperaturstabilen Formulierung von
NovoSeven®. Die neue Formulierung bringt
dem Patienten mehr Komfort, indem sie
jederzeit verfiigbar ist. Dies gibt dem Pati-
enten die Moglichkeit, NovoSeven® im Fall
einer Blutung jederzeit — auch unterwegs
- rasch und effektiv anwenden zu kénnen.
Die raumtemperaturstabile Formulierung
ersetzt die bisherige Formulierung. Wah-
rend diese im Kuihlschrank (2-8°C) gela-
gert werden musste, braucht die neue For-
mulierung nicht gekiihlt zu werden. Das
raumtemperaturstabile NovoSeven® ist bei
Raumtemperatur (bis zu 25°C) fiir 2 Jahre
stabil.' Dies wird durch den Zusatz von drei
neuen Substanzen erreicht:

1.Methionin: ist Bestandteil des Novo-
Seven®-Pulvers und dient als Antioxidanz,

2.Sucrose: ist Bestandteil des Novo-
Seven®-Pulvers und dient als Stabilisator,-

3. Histidin: ist Bestandteil des Losungs-
mittels und dient als Puffer zur Stabilisie-
rung des pH-Werts.

,Die Verfligbarkeit der raumtempera-
turstabilen Formulierung ist fir die Pati-
enten von grof3em Nutzen, da Sie ihr Medi-
kament jederzeit unterwegs griffbereit
haben - bei der Arbeit, in der Schule, beim
Spielen oder auf Reisen. Sie kdnnen sich
sofort behandeln, wenn eine Blutung ein-

tritt, und mussen nicht mehrere Stunden

i warten, bis sie an das Medikament heran-

kommen*, so der Kommentar von Dr. Mario | mit ¥rFVIIa

von Depka Prondzinski, Hannover.

Da die Konzentration der rekonstitu-
ierten Lésung bei der raumtemperatur- i
stabilen Formulierung im Vergleich zur
Vorgdngerformulierung erhoht ist, ist das
i Salaj (Prag, Tschechische Republik) auf dem
diesjahrigen GTH-Kongress in Wien vor-
gestellt wurden.* Bei HemoRec handelt es
lierung ist die Trennung von Arzneimittel- :
packung und Injektions-Kit, so dass Mate-
in funf osteuropaischen Landern (Tsche-
Dosierung des einzelnen Patienten ange- i
passt werden kénnen. Zudem bietet Novo
Nordisk eine tragbare, stabile NovoSeven®- !
Reise-Box an, in der alle Utensilien zur
einer rFVlla Behandlung und insgesamt
unterwegs mitgenommen werden kénnen. :
Erkenntnisse Uber die Behandlung der
{ Blutungen und unterstreichen die Bedeu-
i tung eines frithen Therapiebeginns und
einer addquaten Dosis. Wurde die Thera-
pie innerhalb von zwei Stunden gestar-
i tet, lag der Anteil der Nachblutungen bei
5,2% wahrend er auf 13,7% anstieg, wenn
bis zur ersten Injektion mindestens zwei
i Stunden vergangenen waren. Bemerkens-
wert ist der Zusammenhang zwischen der
Haufigkeit von Nachblutungen und der
Wirksamkeit und Sicherheit wie :
Dauer bis zum Therapiebeginn: Wenn die

Injektionsvolumen bei dem neuen Prapa-
rat um 40% reduziert.
Ein weiterer Vorteil der neuen Formu-

rialbestellungen den Erfordernissen der

Behandlung einer einzelnen Blutung
Die Raumtemperatursta-

bilitdt ermoglicht
einen soforti-
gen Thera-
piebeginn, so
dass Blutun-
gen schnell
gestopp wer-
den kénnen?

Vergleichbare

Vorgdngerformulierung

Das neue Praparat ist biodquivalent
und besitzt vergleichbare pharmakokine- i
tische Eigenschaften wie die Vorgangerfor-
mulierung von NovoSeven®. Eine klinische
Studie mit 25 gesunden Probanden zeigte
eine dhnliche Faktor Vlla-Aktivitat flr beide
Darreichungsformen (siehe Abb.)? Dabei
erwies sich der raumtemperaturstabile :
rFVlla als sehr gut vertraglich und ebenso
i nach Blutungsbeginn behandelt wurden,

sicher wie die Vorgangerformulierung.

i lierung von NovoSeven®.

Nutzen einer frithen Behandlung

Wie wichtig eine méglichst friihzeitige
Behandlung von Blutungen bei Patienten
mit Hemmkorper-Hamophilie ist, wird
durch Daten aus dem internationalen Regi-
ster HemoRec belegt, die von Dr. Peter

sich um ein internationales akademisches
Projekt, an dem ha@matologische Zentren

chische Republik, Polen, Ungarn, Slowakei
und Slowenien) beteiligt sind. Die aus-
gewerteten Daten von 15 erwachsenen
Patienten mit Hemmkoérper-Hamophilie,

128 Blutungsepisoden liefern interessante

initialen Dosis in Abhdngigkeit von der

Behandlung innerhalb von zwei Stunden
begonnen wird, hat die rFVila-Dosis nur
wenig Auswirkungen auf die Haufigkeit
von Nachblutungen. Betrdagt die Dauer bis
zum Therapiebeginn hingegen zwei oder
mehr Stunden, zeigt sich eine deutliche
Abhéngigkeit der Blutungshaufigkeit von
der initialen Dosis. So kam es bei Pati-
enten, die erst mindestens zwei Stunden



zu weniger Nachblutungen, wenn sie eine
hochdosierte Einzelgabe rFVlla erhielten:
Lag die Dosis unter 120 pg/kg KG, betrug
der Anteil an Nachblutungen 15,8%, wah-
rend bei rFVlla-Dosen ber 250 pg/kg KG
keine Nachblutungen auftraten. Dariiber
hinaus war die initiale hochdosierte rFVlla-
Einzelgabe mit einer Abnahme der zur Blu-
tungsstillung bendotigten rFVila-Gesamtdo-
sis assoziiert.

Virussicherheit in der Himophi-
lietherapie: Potenzielle Risiken
und andere Infektionserreger in
Blutprodukten

Wahrend die Sicherheit von Blutprodukten durch klas-
sischen Virustypen wie HI- und Hepatitisvirus heute
nicht mehr gefahrdet ist, drohen Risiken durch neue
Varianten bekannter Viren oder neue, noch nicht
erforschte Infektionserreger wie z.B. Prionen. Vielfach
ist noch ungeklart, ob diese Viren bei Blutspendern in
Deutschland vorhanden sind, ob sie mit den heute ver-
fligbaren Methoden nachweisbar sind bzw. ein Risiko
fir Blutprodukte darstellen.

Ein seit langem bekanntes Problem sind relativ hdufige
Kontaminationen von Blutprodukten mit Parvovirus
B19. Die Seroprévalenz in der Bevélkerung ist mit 70%
bei jungen Erwachsenen relativ hoch, wie die Viro-
login Prof. Susanne Modrow vom Universitatsklini-
kum Regensburg, berichtet. Hdmophile Kinder, die
mit Blutprodukten therapiert wurden, weisen eine
Seropravalenz von 100% auf, gesunde Kinder hinge-
gen nur ca. 35%. Die Symptomatik der Infektionen,
die bis ins hohe Alter auftreten, ist jedoch bei immun-
kompetenten Menschen zumeist nicht sehr deutlich
ausgepragt, sodass die Erkrankung haufig nicht dia-
gnostiziert wird. Fir manche Patientengruppen (z.
B. immunsupprimierte Patienten oder Patienten mit
speziellen Grunderkrankungen, Kinder oder Schwan-
gere) kann die Infektion jedoch ein ernsthaftes Risiko
darstellen®. Aufgrund dieser potenziellen Risiken for-
dert Modrow, dass bei der Herstellung von Produkten
aus menschlichem Blut alle verfligbaren Methoden
zur Inaktivierung bzw. Eliminierung von pathogenen
Erregern beriicksichtigt bzw. angewendet werden
mussen. Alternativ sollen zur Risikominimierung
rekombinante Produkte verwendet werden, soweit

diese verftigbar sind.

Quellen:

1. NovoSeven® (1 mg (50 kIE) / 2 mg (100 kIE) / 5 mg
(250 kIE)) Fachinformation, Stand: September 2008
2. Lusher JM. Blood Coagul Fibrinolysis 2000; 11
(Suppl 1): $45-49.

3. Bysted BV et al. Haemophilia 2007; 13 (5):
527-532.

4. Salaj P et al. Haemophilia 2009; 15 (3): 752-759.
5. Modrow S et al. Himostaseologie 2009; 29:A 43
(Poster PP3. 1-28)

*mit Antikorpern gegen Glykoprotein IIb/Illa
und/oder HLA und mit friiherem oder aktuellem
Refraktirzustand auf Transfusion von Thrombozy-
tenkonzentraten
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Personalia Padiatrie

Herr PD Dr. P. Bufler, stellvertretender Leiter der Abteilung fiir Gastroente-
rologie, Hepatologie und Erndhrung am Dr. von Haunerschen Kinderspital,
wurde am 1.4.09 zum Schatzmeister der Gesellschaft fiir padiatrische Gastro-
enterologie und Erndhrung (GPGE) gewihlt. Er tibernimmt das ehrenvolle
Amt von Herrn Prof. Dr. Thomas Lang, Chefarzt der Kinderklinik Starnberg.

Herr PD Dr. M. Kabesch hat eine W3 Professur fiir padiatrische Pneumologie
an der MHH in Hannover {ibernommen

Prof. Dr. H. B. Belohradsky wurde in den Ruhestand verabschiedet, bleibt der
Klinik aber als Konsiliar fiir Infektiologie und Immunologie erhalten.

PD Dr. J. Liese hat eine W2 Professur fiir padiatrische Infektiologie in Wiirzburg
tibernommen

Dr. A. Stafler ist in seine Sudtiroler Heimat zuriickgekehrt.

Herrn Dr. med. M. Albert wurde die Lehrbefugnis an der Ludwig-Maximilians-
Universitdt Miinchen fir das Fachgebiet Padiatrie mit dem Recht zur Fithrung
der Bezeichnung Privatdozent erteilt.

Herrn Dr. med. D. Hartl wurde die Lehrbefugnis an der Ludwig-Maximilians-
Universitat Miinchen fiir das Fachgebiet experimentelle Padiatrie mit dem Recht
zur Flihrung der Bezeichnung Privatdozent erteilt.

Frau Dr. med. K. Kurnik wurde die Lehrbefugnis an der Ludwig-Maximilians-
Universitat Miinchen fiir das Fachgebiet Padiatrie mit dem Recht zur Fithrung
der Bezeichnung Privatdozentin erteilt.

Frau Dr. med. 1. Schnid wurde die Lehrbefugnis an der Ludwig-Maximilians-
Universitit Miinchen fir das Fachgebiet Padiatrie mit dem Recht zur Fithrung
der Bezeichnung Privatdozentin erteilt.

Die Priifung zum Facharzt firr Kinderheilkunde haben erfolgreich abgelegt: Dr.
W. Bonfig, Dr. ]. Halbfass, Dr. B. Klein, Dr. C. Prell, Dr. C. Thilmany, Dr. C.
Moelter, Dr. K. Krohn, Dr. E. Renner und Dr. U. Demetz

Der Mukoviszidose e.V. verlieh am 16.5.2009 wahrend einer feier-
lichen Zeremonie auf der Jahrestagung der Gesellschaft in Bonn
Frau Dr. Folke Freudenberg fiir herausragende Forschungsar-
beiten auf dem Gebiet ,,Molekulare Charakterisierung der CF-
Lebererkrankung am Mausmodell® den Adolf-Windorfer-Preis
2009 - Der Preis ist mit 5000 € datiert.

Herr Prof. Dr. Dr. h. c. D. Reinhardt erhielt das Verdienstkreuz
am Bande des Verdienstordens der Bundesrepublik Deutschland.

Herr Prof. Dr. Dr. h. c. D. Reinhardt erhielt die Ernst-von-Berg-
mann-Plakette der Bundesirztekammer fiir seine Verdienste um
die drztliche Fortbildung.

Staatsminister fir Wissenschaft, Forschung
Kunst des Freistaates Bayern, Wolfgang Heub
und Prof. Dr. Dr. h.c. Dietrich Reinh

Personalia Kinderchirurgie

Prof. Dr. D. v. Schweinitz wurde im Rahmen der jahrlichen Zuwahlen am 13.
Februar 2009 zum Mitglied der Bayerischen Akademie der Wissenschaften in
der mathematisch-naturwissanschaftlichen Klasse gewihlt.

Frau Dr. C. Menzel wurde zum 1.6.2009 zur Oberirztin ernannt und leitet die
kinderchirurgische Nothilfe und Ambulanz.

Herr Dr. M. Lehner hat erfolgreich die Facharztpriifung fiir Kinderchirurgie
abgelegt.
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(Er)bauliches

R. Grantzow

em erbauten Leser wird vom letzten
Heft noch die Diskussion iiber den
Anstrich des Gebéudeteils KKF mit
seinem groflen Wandbild in wiarmster
Erinnerung sein. Wie ist es denn nun ausge-
gangen das Dilemma mit Rosa oder Ockergelb?
Mit der Einheit des Erscheinungsbildes oder
der Betonung einer anderen Erbauungsphase?
Da wurde fleiflig weiterdiskutiert und dann traf
man sich vor Ort bei eiskaltem Dezemberwetter,
die Herren des Baues warm angezogen und die
Herren der Klinik in ihren diinnen weiflen Kit-
telchen. Das beschleunigte ungemein den letzten
Austausch der Argumente und die Atmosphire
drohte nicht nur klimatisch abzukiihlen. Kein
Kompromiss in Sicht, kein Mediator erreichbar,
keine Farbmischung machbar. Dann wurde ganz
einfach Ocker gestrichen, es sieht gut aus und die
Farbe hat den Hof mit seinem Spielplatz sogar
(optisch) noch grofler werden lassen. Wer recht
hat zahlt a Maf3 und der Kliigere gibt nach; Punkt
um und Schluss ist’s mit der Farb (Abb. 1).
Doch wenn wir schon im Hof stehen, dann
kann man auch gleich berichten, dass es beim
Spielplatz wieder weiter geht und in diesem
Sommer das grofie Raumregal errichtet wird.
Kleinere Anderungen TUV bedingt mussten
noch eingearbeitet werden, aber jetzt ist die end-
giltige Planung abgeschlossen und die Metall-
bauer haben mit dem Projekt begonnen, das
dann zum groflen Sommerfest im Juli fertig
gestellt sein wird. Der Platz, auch wenn er noch
nicht ganz perfekt ist, wird inzwischen bestens
angenommen und erfreut sich allgemein grofier
Beliebtheit bei Groflen und Kleinen (Abb. 2).
Die Sanierung der Stationen Intern Siugling
und Intern 5 zieht sich hingegen leider etwas
kaugummiartig in die Lange bedingt durch die
schon iiblichen Pleiten der Trockenbauer (das
scheint ein ganz heifles Pflaster beim Bau zu
sein) und pekunidr orientierte Norgeleien aus
welchem Tépfchen dieses oder jenes anzuschaf-
fen sei. Wohl dem, der rechte Hosentasche von
linker unterscheiden kann und nicht glaubt,
dass jede Tasche einer anderen Hose gehort.
Auf jeden Fall sollen die Sauglinge (Abb. 3)
im Spatsommer/Herbst einziehen und Intern 5
wird wohl Ende des Jahres wieder seine Pforten
oftnen. Dabei zeigt sich bei einem Besuch der
Baustelle bereits, dass es hervorragend gelun-
gen ist aus der alten engen und dunklen Station
eine moderne und grofiziigige Kinderstation zu
bauen (Abb. 4 u. 5). Erganzt wird dies durch
neue Rdaume fiir Seminare und Physiotherapie im
Dachgeschoss (Abb. 6). Erfreuliches gibt es auch

1
Gebaudeteil KKF mit
Fassade in Ocker

von den ehemaligen Rdumlichkeiten des LAF auf
der Intern 3 zu berichten, deren Umbau (Spenden
finanziert) schnell und unkompliziert éiber die
Biihne ging. Da sind drei neue, dringend benéti-
gte Rdume entstanden; hell und klar, freundlich
und grof3ziigig, wie es in wunderbarer Weise nur
in Altbauten méglich ist (Abb. 7). Da kann man
froh sein in viel gescholtenem altem Geméuer
arbeiten zu konnen, denn wenn es denn sinnvoll
saniert ist, ermdoglicht es einfach ein besseres
Raumgefiihl, als kleinkariertes nach giangiger
DIN-Norm.

Ein kurzzeitig beengtes Raumgefiihl hatten
hingegen die Fische unseres Aquariums in der
Eingangshalle zu erleiden. Die ,,Nahtsprengung®
einer Klebefuge fiihrte zu einem plotzlichen
Verlust von guten 1000 Litern Wasser und einem
beengten zu Hause fiir die afrikanischen Fische
(Abb. 8). Hilfreich und kompetent sprang wieder
ein Team der Aquaristikabteilung aus Hella-
brunn ein und dichtete den Schaden wieder ab.
Die Fische iiberlebten alle, nur die Ursache blieb
im Dunklen; waren es die Vibrationen durch die
U-Bahn, Verlust der Weichmacher oder schnoder
Vandalismus, es bleibt unklar.

Mehr gibt es im Moment vom baulichen
Dingen nicht zu berichten. Dies heifit aber nicht
alles ist bestens und Bedarf besteht keiner mehr.
Zwar ist das Problem des Op Traktes und der
drei Intensivstationen noch ohne Aussicht auf
konkrete Losung; es wurden ihre Unzuldnglich-
keiten aber inzwischen anerkannt und man kann
nur hoffen, dass in nichster Zukunft (ein stark
dehnbarer Begriff) auch reale Konsequenzen
gezogen werden.



2 ,Fast”fertiger Spielplatz

3 Bald fertige Station Intern 4 Im Bau befindliche Station 5 Zukiinftige Sanitar- 6 Spatere Seminar- und Phy-
Sdugling Intern 5, zentraler Stati- insel Intern 5 siotherapierdume Uber der
onsbereich Station Intern 5

7 Neues Krankenzimmer auf der Station Intern 3

8
Das provisorisch abgedichtete
Aquarium nach seinem Aderlass
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Pulmonal arterielle Hypertonie (PAH)

Bosentan (Tracleer®) erhilt positive CHMP-Beurteilung fiir padiatrische Formulierung

Freiburg, Juni 2009 - Das wissenschaftliche Komitee (Commitee for Medicinal Products for Human Use - CHMP) der euro-
paischen Arzneimittelagentur EMEA (European Medicines Agency) hat fiir die padiatrische Formulierung von Bosentan
(Tracleer®) eine Zulassungsempfehlung ausgesprochen. Die neue dispergierbare 32 mg-Tablette zur Herstellung einer
Suspension wurde im Rahmen der FUTURE-1-Studie bei Kindern mit pulmonal arterieller Hypertonie ab zwei Jahren
untersucht. Mit der Zulassung durch die EMEA wird Bosentan das erste und einzige PAH-Therapeutikum mit padiatrischer
Formulierung sein. Zurzeit ist der orale duale Endothelin-Rezeptor-Antagonist Bosentan in Europa fiir die Behandlung
der pulmonal arteriellen Hypertonie (PAH) der WHO-Funktionsklassen Il und Ill zugelassen. AuBerdem reduziert Bosen-
tan die Anzahl neuer digitaler Ulzerationen bei Sklerodermie-Patienten, die an digitalen Ulzerationen leiden (Tracleer®-
Fachinformation).

Pulmonal arterielle Hypertonie im Kindesalter ist eine schwerwiegende Erkrankung. Bleibt sie nach der Diagnosestellung
unbehandelt, ist von einer geschitzten mittleren Uberlebensdauer von 10 Monaten auszugehen (D’Alonzo 1991). Zurzeit gibt
es kein Medikament, das fiir die Behandlung von PAH bei Kindern unter 12 Jahren zugelassen ist. Erhdlt die neue Bosentan-
Tablette auch in Deutschland die Zulassung, wird es das einzige PAH-Medikament mit einer pddiatrischen Formulierung sein.
Die Pharmakokinetik, Vertraglichkeit und Sicherheit der neuen dispergierbaren Formulierung von Bosentan wurden in der
FUTURE-Studie (Pediatric FormUlation of bosenTan in pUlmonary arterial hypeRtEnsion) untersucht. Das Sicherheitsprofil ent-
sprach dem bei erwachsenen Patienten mit PAH (Beghetti 2007).

FUTURE-1-Studie

Die FUTURE-1-Studie war eine offene, multizentrische, nicht-kontrollierte Studie der Phase Ill. An der Studie nahmen 36
Patienten (Alter: > 2 und < 12 Jahre) teil, die an idiopathischer oder familiarer PAH erkrankt waren. Vier Wochen lang erhielten
die Patienten 2 mg/kgKG Bosentan in der neuen Formulierung (oral, dispergierbar, vierfach teilbar). Die Dosis wurde in den
darauf folgenden vier Wochen auf 4 mg/kgKG bis Woche 12 erhoht.

Als primdrer Endpunkt wurde die AUC,, (area under the plasma-concentration-time-curve for a dosing intervall) von
Bosentan in Woche 12 bestimmt. Sekundare Endpunkte waren Parameter zur Vertraglichkeit und weitere pharmakokinetische
Parameter. Zu den explorativen Endpunkten zdhlten die Veranderung vom Ausgangswert bis Woche 12, was die vom Gesund-
heitszustand abhangige Lebensqualitat, die WHO-Funktionsklasse und den allgemeinen klinischen Eindruck anbelangt.

Gut vertraglich und wirksam

Die Studienergebnisse zeigen, dass die mit Bosentan erreichten Expositions-Levels in padiatrischen und adulten Patienten
unterschiedlich waren. Die erreichte Bosentan-Exposition war dosisunabhdngig: Patienten, die 2 mg/kgKG erhielten, kamen
auf die gleichen Plasma-Spiegel wie diejenigen, die 4 mg/kgKG erhielten. Die padiatrische Bosentan-Formulierung wurde gut
vertragen, das Sicherheits- und Vertraglichkeitsprofil war mit dem in vorangegangenen plazebokontrollierten klinischen Stu-
dien bei erwachsenen Patienten vergleichbar.

Was die explorativen Endpunkte anbelangt, zeigte sich bei der Mehrheit der Patienten unter Bosentangabe ein verbes-
sertes oder zumindest gleichbleibendes Befinden (erhoben mittels SF-10-Fragebogen ,gesundheitsabhangige Lebensquali-
tat’, WHO-Funktionsklassen-Analyse und Beurteilung des klinischen Gesamteindrucks durch Eltern und behandelnde Arzte)
(Berger 2008). Langzeitdaten zur Vertraglichkeit und Wirksamkeit bei Kindern mit PAH werden in der offenen Verlangerungs-
studie, FUTURE-2, untersucht.

n eindeutig besser unverandert schlechter eindeutig

besser schlechter
Eltern 35 7 11 13 1 2
Arzte 35 [ 2 13 18 1 1

Ergebnisse der Beurteilung durch Eltern und Arzte



ZITAT

Prof. Dr. med. Dietmar Schranz, Kinderkardiologe, GieBen: ,Pddiatrische Patienten
verstoffwechseln Medikamente anders als erwachsene Patienten. Diese Erkenntnis ist
nicht neu, dennoch gibt es aktuell immer noch viel zu wenig speziell fiir Kinder entwickelte
Darreichungsformen. Denn Studien mit Kindern sind vielen pharmazeutischen Unterneh-
men zu teuer, zu aufwdndig und letztlich, da eine begrenzte Zielgruppe betreffend, nicht
ausreichend effektiv. Daher begriilSen wir es, dass auf der Basis der FUTURE-1-Studie eine
pddiatrische Formulierung von Bosentan entwickelt werden konnte. Damit kénnen auch
unsere kleinen Patienten von den Fortschritten in der PAH-Therapie profitieren, was bei
einer Erkrankung mit dieser ernsten Prognose von grolSer Bedeutung ist.”

INFOKASTEN

PAH bei Kindern

Die seltene Erkrankung Lungenhochdruck kann nicht
nur im Erwachsenenalter, sondern auch im Kindesalter
auftreten. Bei Kindern kommen meist folgende Formen
vor:

Pulmonal arterielle Hypertonie (PAH)
assoziiert mit angeborenen Herzfehlern

Wichtig: Lungenhochdruck kann sich auch nach der
erfolgreichen Operation eines angeborenen Herzfehlers
entwickeln. Betroffene Kinder oder Erwachsene, die eine
Operation aufgrund eines Herzvitiums hinter sich haben,
sollten regelmaBig untersucht werden, um einen even-
tuellen Lungenhochdruck friihzeitig festzustellen und
behandeln zu kénnen. Bei Shuntvitien wird die Lunge
vermehrt durchblutet, so dass durch die Volumenbela-
stung in den LungengefdBen der Druck steigt, es ent-
steht ein pulmonal arterieller Hochdruck. Im Verlauf der
Erkrankung kann es zur Shunt-Umkehr (Eisenmenger-
Reaktion) kommen.

Idiopathische oder familidre PAH

Bei der idiopathischen PAH ist die Ursache nicht
bekannt. Bei der familidren PAH sind Genveranderungen
die mogliche Ursache fiir die familidgre Haufung dieser
Erkrankung. Ist ein Elternteil an einer erblichen Form
erkrankt, betrdgt die Erkrankungswahrscheinlichkeit fir
das Kind funf bis zehn Prozent.

Im Kindesalter gilt fiir beide Formen, dass sie haufig
erst im Spdtstadium erkannt werden, weil die erkrank-
ten Kinder lange Zeit beschwerdefrei sind oder ihre
Beschwerden oft falschlicherweise einem Asthma zuge-
ordnet werden. Bei den betroffenen Kindern finden
sich nur selten auffallige Herzgerausche, daher ist es fir
Padiater relativ schwierig, die Erkrankung friihzeitig zu
erkennen.

Persistierende pulmonale Hypertonie des
Neugeborenen (PPHN)

Kommt es postnatal zu einer inkompletten Trennung
des Korper- und Lungenkreislaufes, entsteht eine pul-
monal arterielle Hypertonie. Wird diese rasch behandelt,
kommt es in der Regel zur vollsténdigen Genesung.

Plasmakonzentrationan von Bosentan im zeitlichen
Veraul: padiatrische versus adulie PAH-Patienten

Literaturhinweise:

Barst R] et al.: Clin Pharmacol Ther 2003;73:372-82

Beghetti M et al.: FUTURE-1 study. Eur Heart ] 2007;28 (Abstract Supple-
ment):150

Berger RMF et al.: Cardiol Young 2008; 18 (Abstract 08-8, AEPC Kongress
2008 in Venedig)

D’Alonzo G et al.: Ann Intern Med 1991;115:343-349.
Tracleerg—Fuchinformation
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Einige der
Teilnehmer und
Dozenten aus dem
Hauner
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Pilotprojekt - Curriculum Padiatrie
des Dr. von Haunerschen Kinderspitals

Teill:  Weiterbildung fiir Assistenzdrzte im 1. und

2. Ausbildungsjahr am 8. und 9. Mai 2009

Im Mai dieses Jahres startete erstmalig das Curriculum Pddiatrie des Dr. von Haunerschen
Kinderspitals. Diese Veranstaltung ist ein Pilotprojekt zur Optimierung der Weiterbildung
von Assistenzdrzten der Kinderklinik zum Facharzt fiir Kinder- und Jugendmedizin.

Das Curriculum Pddiatrie soll fester Bestandteil der Assistenzarztausbildung werden und ist

auch fiir Teilnehmer aus anderen Kinderkliniken gedffnet.

DIE IDEE

Die Idee zu diesem Projekt ist auf Frauen-
chiemsee entstanden, als wir am Trainingskurs
tiur Hochschullehrer der LMU teilgenommen
haben. Die Tutoren werden dort in einem eigens
entwickelten Programm geschult, um Medizin-
studenten im Rahmen des MeCUM"™Y (Medizi-
nisches Curriculum Miinchen) zu unterrichten.
Die klinische Ausbildung der Medizinstudenten
besteht aus den Modulen 1 bis 5 und dem
Praktischen Jahr. Nach dem Praktischen Jahr
und nach dem bestandenen Examen beginnt die
Zeit als Assistenzarzt. Am Anfang dieses neuen
Lebensabschnitts steht die Herausforderung vor-

Marcus R. Benz und Steffen Hartrampf

wiegend theoretisches Wissen in die Praxis des
klinischen Alltags umzusetzen. Diese Herausfor-
derung setzt sich im weiteren Verlauf der Ausbil-
dung mit jedem Stationswechsel - insbesondere
auf eine Intensivstation - fort.

Der Wunsch nach einer begleitenden Ausbil-
dung wihrend der Rotation wurde unter ande-
rem in der Befragung der drztlichen Mitarbeiter
des Dr. von Haunerschen Kinderspitals durch die
Arbeitsmedizin geduf3ert.

Ein strukturiertes Weiterbildungsprogramm
am Dr. von Haunerschen Kinderspital gibt es
bisher nicht. Die regelméfligen internen Veran-



staltungen zur Weiterbildung wie Mittagsbe-
sprechung, Rontgendemonstration, Padiatrische
Fragestunde, interdisziplindre péadiatrische-neo-
natologische Intensivfortbildung und viele mehr
sollen durch dieses Curriculum ergdnzt werden.

DIE ZIELE

Ziel ist es, ein mehrteiliges Curriculum
aufzubauen, das Assistenzdrzte am Dr. von
Haunerschen Kinderspital vom ersten Jahr bis
zum Facharzt begleitet. Nach dem Motto von
Haunerianer fiir Haunerianer sollen Bezug zur
Praxis, Organisation des klinischen Alltags, Vor-
bereitung zum Facharzt und Beriicksichtigung
der zahlreichen Fachabteilungen der Kinderkli-
nik Schwerpunkte des Curriculums sein. In den
finf Jahren der Weiterbildung zum Facharzt fiir
Kinder- und Jugendmedizin sollen 3 Einheiten
des Curriculums Pidiatrie stattfinden (s. Chart
unten). Die Veranstaltung lebt von Mannigfal-
tigkeit der im Hause vorhandenen Expertise,
die in das Curriculum getragen wird. Um eine
Arbeit im Seminarstil sowie Kleingruppenarbeit
zu ermdglichen, wurde die Teilnehmerzahl auf
25 begrenzt. Wenig Frontalunterricht, sondern
viel Raum fiir Interaktion sollten im Curriculum
vorherrschend sein.

DIE ORGANISATION

Als Teil der Weiterbildung zum Facharzt
fir Kinder- und Jugendmedizin ist die Teil-
nahme am Curriculum aller Assistenten des
Dr. von Haunerschen Kinderspital vom Klinik-
direktor Herrn Prof. Dr. med. Dr. h.c. Reinhardt
erwiinscht. Fiir den Start zum Teil 1 des zwei-
tatigen Curriculums wurden alle Assistenzarz-
tinnen und -drzte im ersten und zweiten Jahr
ihrer Ausbildung eingeladen.

Mit der Deutschen Akademie fir Entwick-
lungsférderung und Gesundheit des Kindes und
Jugendlichen e.V. (Heiglhofstrasse, Miinchen-
Grof$hadern) haben wir einen Partner gefunden,
der uns bei der Organisation und Durchfithrung
des Seminars hervorragend beraten und unter-
stiitzt hat.

DAS PROJEKT

Das Curriculum Pddiatrie - Teil 1

Der erste Teil richtet sich gezielt an Berufs-
anfinger. Fur Assistenten in der Weiterbildung
zum Facharzt fiir Kinder- und Jugendmedizin
sind die ersten Jahre eine Herausforderung: Nach
bestandenem Examen und nun als Frischling
auf Station oder in der Ambulanz sehen sie sich
tagsiiber oder im Nachtdienst mit so manchen
Problemen und Fragen konfrontiert, auf die das
Studium ungeniigend vorbereitet hat. Wihrend
der Infusionsplan schnell geschrieben werden
soll, bekommt das Kind mit der schwer einzu-
stellenden Epilepsie einen Krampfanfall und der
Beutelurin des fiebernden Sduglings ist positiv
auf Leukozyten getestet. Thematisch werden in
den zwei Tagen grundlegende Themen des Stati-
onsalltags, der Notfallambulanz, der Nacht- und
Wochenenddienste sowie der Arbeitsorganisati-
on in Form von kurzen Vortrégen, Fallbeispielen
und Seminaren behandelt. Der Fokus liegt auf
der Vermittlung von Basiswissen und sehr pra-
xisnaher Erarbeitung der Inhalte. Antworten auf
die vermeintlich kleinen Fragen sollen gegeben
werden. Ebenso wurden Themen zu nichtmedi-
zinischen Bereichen wie Arbeitszeitorganisation
und Verwaltungsaufgaben ausgewihlt.
Das Curriculum Pddiatrie - Teil 2

Die ersten Schritte in der Weiterbildung sind
getan, Dienste in Ambulanz und Station werden
absolviert, doch die ndchsten Schritte stehen an:
die Rotation auf eine Intensivstation oder Spe-
zialambulanz. Neue Anforderungen an medizi-
nisches Wissen und Psyche werden gestellt. Der
zweite Teil richtet sich an Assistenten im 3. und
4. Ausbildungsjahr. Hier sollen Themen vertieft
werden und Spezialgebiete, die dem Patienten-
spektrum des Dr. von Haunerschen Kinderspitals
gerecht werden, einbezogen werden. Themen-
schwerpunkte werden die Gebiete pddiatrische
Intensivmedizin, Neonatologie, Endokrinolo-
gie, Stoffwechselerkrankungen, Hémostaseolo-
gie, Gastroenterologie, Onkologie, Nephrologie,
Neurologie, Immunologie, Kardiologie, Homgo-
pathie, Radiologie, Palliativmedizin und Psychi-
atrie/Psychosomatik sein.

Teil 1: Teil 2:
Basisthemen: Aufbanthemen:
Stationsalltag Intensivmedizin
Motfallambulanz MNeonatologie
Nachtdienst Spezialgebiete in
Arbeitsorganisation der Pidiatrie

| 73

Ansprechpartner
Kinderklinik und
Kinderpoliklinik im Dr. von
Haunerschen Kinderspital
Dr. med. Marcus Benz

Dr. med. Steffen Hartrampf
Lindwurmstrasse 4

80337 Miinchen
marcus.benz@med.uni-
muenchen.de
steffen.hartrampf@med.uni-
muenchen.de

Deutsche Akademie fiir
Entwicklungsforderung und
Gesundheit des Kindes und
Jugendlichen e.V.

Sabine Mayer
Heiglhofstrasse 63

81377 Miinchen
www.akademie-muenchen.de
info@akademie-muenchen.de

Curriculum Padiatrie
des Dr. von Haunerschen

M Kinderspitals
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Das Curriculum Pddiatrie - Teil 3

Die Weiterbildung zum Facharzt steht kurz
vor dem Ende, so dass die Vorbereitung auf
die Facharztpriifung ansteht. Unter den Teil-
nehmern gibt es bereits Experten fiir einzelne
Spezialgebiete der Pidiatrie. Ein gegenseitiger
Unterricht ist moglich. Im Teil 3 soll fallbasiert
ein Uberblick iiber das gesamte Spektrum der
Kinderheilkunde gegeben werden und die Mog-
lichkeit bestehen, die Facharztpriifung in einer
simulierten Priifungssituation zu tiben.

DAS ERSTE MAL

Das Curriculum hat erstmals am Freitag, den
8. Mai von 8.30 bis 17.30 Uhr und am Samstag,
den 9. Mai von 8.30 bis 17 Uhr stattgefunden.
Teilgenommen haben 14 Assistenten im ersten
oder zweiten Ausbildungsjahr des Dr. von
Haunerschen Kinderspitals. Fiir die noch ver-
figbaren Plitze haben sich Assistenten externer
Kinderkliniken angemeldet. Als Dozenten haben
wir berufserfahrene Fach- und Oberirzte unserer
Klinik und einen Unternehmensberater gewin-
nen kénnen. Somit waren wir 27 Teilnehmer und
16 Dozenten. In Seminaratmosphire wurden die
verschiedenen Themen an zwei Tagen in Vortra-
gen, praktischen Ubungen und Kleingruppen
behandelt. Dank des schonen Wetters konnte das
Reanimationstraining im Garten des Kinderzen-
trums in der Heiglhofstrasse stattfinden. Durch
vorbildliche Vorarbeit der einzelnen Dozenten
konnte fiir die Teilnehmer ein Skript mit den
wesentlichen Inhalten erstellt werden.

Die Themen und die Dozenten

Meningitis (Prof. Dr. Heinrich Schmidt)

Otitis media (PD Dr. Johannes Liese)

Gastroenteritis und Obstipation (Dr. Christine Prell)
Fieberkrampf und Epilepsie (Dr. Ingo Borggrafe)
Harnwegsinfektion (PD Dr. Lutz Weber)

Infektionen der Luftwege und Asthma (Dr. Christian Schroter)
Pseudokrupp und obstruktive Bronchitis

(Prof. Dr. Thomas Nicolai)

Akutes Abdomen (Dr. Alfred Heger)

Kinderkardiologie (Dr. Arne Kleinmann)

Urinmikroskopie (Dr. Marcus Benz)

Blutbild und Leukamie (PD Dr. Michael Albert)
Pharmakokinetik im Stationsalltag (PD Dr. Lutz Weber)
Arzneimittel Giber Sonde (Dr. Alenca Pecar)
Infusionstherapie und Elektrolyte (Dr. Marcus Benz)
Reanimation (Dr. Florian Hoffmann, Dr. Georg Miinch)
Notfallsituationen (Dr. Steffen Hartrampf)

DRG (Dr. Georg Miinch)

Betreuung chronisch kranker Kindern und deren Familien
(PD Dr. Lutz Weber)

Organisation und Zeitmanagement (Dipl. Ing. Siegfried Demetz)

@

DIE EVALUATION

Dieses erste Curriculum durchzufithren hat
uns trotz vieler Arbeit im Vorfeld grofien Spaf3
bereitet. Die Resonanz von den Teilnehmern
und den Dozenten war bis auf kleinere Verbesse-
rungsvorschlige durchweg positiv.

Hinsichtlich der Lernformen wiinschten sich
die Teilnehmer etwas mehr praktische Ubungen.
Die Themen- und Dozentenauswahl wurde von
den Teilnehmern mit sehr gut oder gut bewer-
tet, mit 1,1 benoteten die Assistenzirzte des Dr.
von Haunerschen Kinderspitals den Bezug zur
Praxis. Die Mehrzahl der Teilnehmer stufte das
Curriculum als niitzlich fiir ihre weitere Arbeit
ein respektive ihre Erwartungen an das Curricu-
lum wurden erfiillt.

DER AUSBLICK

Da diese erste Veranstaltung viel Spaf
gemacht hat und groflen Zuspruch fand, wird es
eine Fortsetzung geben. Dem Teil 1 soll Teil 2 und
3 mit den gleichen Teilnehmern folgen. Natiirlich
soll dann parallel fiir die neu hinzugekommenen
Assistenten der erste Teil wieder starten.

DIE DANKSAGUNG

Wir méchten uns auf diesem Weg ganz herz-
lich bei allen Teilnehmern und den Dozenten
bedanken. Der erste Teil dieses Curriculum war
ein grofler Erfolg, der ohne das Engagement aller
Dozenten und Teilnehmer nicht moglich gewe-
sen wire. Fir die folgenden Veranstaltungen
werden die Assistenten der Kinderklinik im Dr.
von Haunerschen Kinderspital direkt eingeladen.
Fir Interessenten anderer Kinderkliniken wer-
den alle wichtigen Informationen auf der Home-
page der Deutschen Akademie fiir Entwick-
lungsférderung und Gesundheit des Kindes und
Jugendlichen zu finden sein. Fiir den Teil 1 des
Curriculums Pidiatrie am Dr. von Haunerschen
Kinderspital wurde iiber den Haunerverein e.V.
eine Finanzierung beantragt.

Den Dozenten aus den verschiedenen Teil-
bereichen gebiithrt ein extra Applaus fir ihre
schnellen Zusagen, an dem neuen Projekt mit-
zuarbeiten. Wir freuen uns auf die gemeinsame
Fortsetzung des Projekts.

Riickmeldungen der Teilnehmer zum
Curriculum:

- Super Seminar! Weiter so, ich warte schon auf Teil
2

- Hoffentlich gibt es eine Fortsetzung! Hat Spal}
gemacht!

- Vielen Dank fiir die super Organisation und Aus-
wahl der Themen.

- Sehr gutes Programm, danke fiirs Organisieren!

®



| 75

Ein Herz fiir die Kinderanasthesie -
Frau Dr. Brigitte Carrier-Taqi verlasst das Dr.

von Haunersche Kinderspital

nde Februar 2009, an einem Freitagmorgen, begann

fiir Frau Dr. Brigitte Carrier-Taqi der letzte Arbeitstag

als leitende Kinderanisthesistin im OP des Dr. von

Haunerschen Kinderspitals.

Er begann wie immer mit Besprechungen, Visiten,
Operationen und endete nach einer kleinen aber sehr emoti-
onalen Abschiedsfeier in den Aufenthaltsraumen des OP mit
zumindest einem weinenden Auge bei ,,Thr®.

Frau Dr. Brigitte Carrier-Taqi ist in Neu-Ulm, also gera-
de noch in Bayern geboren, hat dort die Grundschule und
das Gymnasium besucht und auch dort ihr Abitur abgelegt.
Nach dem Medizinstudium in Miinchen und nach dem
Staatsexamen begann Sie nach der Medizinalassistentenzeit
in Miinchner Kliniken im November 1972 mit ihrer Facharz-
tausbildung fiir Anésthesie am Institut fiir Anésthesiologie
der LMU Miinchen.

Schon frith in ihrer Weiterbildung zur Anisthesistin
entdeckte Frau Dr. Carrier-Taqi ihre Neigung zur Kindera-
nésthesie und bereits im August 1975 bat sie dann um eine
Versetzung in die Abteilung fiir Kinderanisthesie der Kin-
derchirurgischen Klinik, wo sie im Oktober 1975 im Dr. von
Haunerschen Kinderspital ihre Tétigkeit aufnahm. Seit April
1978 war dann Frau Dr. Carrier-Taqi als Oberdrztin mit den
entsprechenden Aufgaben eingesetzt. Anfang der 80er Jahre
hat Frau Dr. Brigitte Carrier-Taqi geheiratet und eine Tochter
zur Welt gebracht, die zum Mittelpunkt der Familie und ihres
Privatlebens wurde.

Frau Dr. Carrier-Taqi war auch emotional dem Dr. von
Haunerschen Kinderspital, den Arzten, aber vor allem den
Kinderchirurgen innigst verbunden und hat diese, so immer

H. -G. Dietz

moglich, auch uneingeschrankt unterstiitzt. Nach 34 Jahren
Haunersches Kinderspital, davon iiber 30 Jahre als Oberirztin
und leitende Kinderanisthesistin, kann sie mit Fug und Recht
als das ,,Herz und die Seele® der Kinderchirurgischen Opera-
tionsséle genannt werden.

Ungezédhlte Patienten wurden von ihr narkotisiert, in
ungezihlten Situationen hat sie umsichtig und perfekt reagiert
und stets konnten die besorgten Eltern ihre uns allen anver-
trauten Kinder wohlbehalten aus dem OP zuriick bekommen.
Ein besonderes Verdienst von Ihr war die Ausbildung und die
Weiterbildung der jungen Kollegen zu kompetenten und dann
selbstindig tatigen Kinderandsthesisten.

Frau Dr. Brigitte Carrier-Taqi hat den hochsten Respekt
ihrer Fachkollegen aber auch Achtung und Anerkennung
der Kinderchirurgen, Padiater und aller Kollegen, die mit
ihr zusammenarbeiten durften, erhalten. Sie war in ihrer
Disziplin und gelegentlichen Strenge auch duflerst geachtet
im Pflegeteam, insbesondere bei den Anisthesie- und Op-
Schwestern. Bei schwierigsten Eingriffen bei Frithgebore-
nen und Neugeborenen, bei kompliziertesten Eingriffen mit
unvorhergesehenen Ereignissen, immer war der operierende
Kinderchirurg in hohem Mafle beruhigt, wenn Sie selbst
die Narkose leitete bzw. wenn sie den jiingeren und nicht so
erfahrenen Kollegen half.

Wir wiinschen unserer Kollegin alles erdenklich Gute
und freuen uns, sie zu offiziellen oder privaten Anldssen
und Gelegenheiten im” Haunerschen” aber auch sonst
in Miinchen und Umgebung wiederzusehen und treffen
zu kénnen.
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Anfang an
Colistin CF

Umfassende
Pseudomonas
Therapie

inkl. Lésungsmittgi.

Spritzen und Kaniilen

Effektiv von Anfang an

Colistin CF, Wirkstoff: Colistimethat-Natrium. Zusammensetzung: Arzneilich wirksame Bestandlteile: 1 Flasche Colistin CF enthalt in 80 mg Pulver 80 mg Colistimethat-Natrium (entsprechend 1 Million I.E., entsprechend 33,3 mg Colistin). Sonstige Bestandteile:
1 Ampulle mit Losungsmittel enthalt 3 ml isotonische Natriumchloridlosung (= 27 mg Natriumchlorid, entsprechend 0,46 mmol Na*). Anwendungsgebiete: Aerosoltherapie zur Eradikation von Pseudomonas aeruginosa bei friiher Kolonisation/Infektion und als Erhaltungstherapie
bei chron. Infektion mit Pseudomonas aeruginosa bei Patienten mit cystischer Fibrose. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen Colistin oder Polymyxin B. Anwendung bei Friih- und Neugeborenen. Colistin CF sollte in der Schwangerschaft nur bei zwingender Indikation ange-
wandt werden. Bei Anwendung wahrend der Stillzeit soll die Milch wahrend dieser Zeit verworfen werden. Bei eingeschrénkter Nierenfunktion sorgfaltig auf neurologische Nebenwirkungen achten und die Nierenfunktion regelmaBig kontrollieren. Nebenwirkungen: Sehr haufig:
Bronchospasmus, vermehrter Husten, vermehrte Sputumproduktion, Dyspnoe; Haufigkeit nicht bekannt: Angioddem, Schwindel, Parasthesien, Schleimhautentziindungen, Pharyngitis, Ubelkeit, Zungenbrennen, akutes Nierenversagen.Vor Licht schiitzen. Losungen von Colistin

CF vor Anwendung frisch zubereiten. Verschreibungspflichtig Stand der Information: November 2007
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