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Eine Woche der Kinder- und Jugendmedizin

Tagungskonzept 2012

Norbert Wagner, Aachen

Liebe Teilnehmerinnen und Teilnehmer, liebe Giste, mit der 108. Jahres-
tagung in Hamburg setzt die Deutsche Gesellschaft fiir Kinder- und Jugend-
medizin (DGK]) ein neues Konzept ihrer Tagungen um, denn erstmals sind
sechs Veranstaltungspartner inhaltlich und organisatorisch in den Kongress
involviert: Neben der Deutschen Gesellschaft fiir Sozialpadiatrie und Jugend-
medizin (DGSPJ), der Deutschen Gesellschaft fiir Kinderchirurgie (DGKCH)
sowie dem Berufsverband Kinderkrankenpflege (BeKd), die traditionell ihre
Jahrestagungen gemeinsam mit der DGK]J ausrichten, sind 2012 zudem die
Gesellschaft fiir Neonatologie und Pédiatrische Intensivmedizin (GNPI) und
der Gesellschaft fiir Padiatrische Onkologie und Héamatologie (GPOH) Mit-
veranstalter. Zudem findet schon ab dem 12. September auch die Arbeitsta-
gung Pédiatrische Forschung unter dem Dach dieser Tagung statt.

Wir werden hier in Hamburg aktuelle Aspekte der Pathophysiologie, Pra-
vention, Diagnostik und Therapie aus dem gesamten Spektrum der Kinder-
und Jugendmedizin diskutieren: Der Kongressleitung von Prof. Dr. Kurt
Ullrich und Prof. Dr. René Santer, Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin am Universitdtsklinikum Eppendorf, ist es gelungen, die
vielfiltigen Perspektiven und Aspekte der gemeinsamen Veranstalter in ein
wissenschaftliches Programm zusammenzufiithren, das fir die Einheit des
Faches Kinder- und Jugendmedizin mit allen seinen Subdisziplinen stehen
kann.

Auch die Schwerpunktthemen

« Gesellschaftlicher Wandel und neue pédiatrische Probleme,

» Selten ist hdufig - Versorgung ,,Seltener Krankheiten®,

« Hochleistungsmedizin und ihre langfristigen Auswirkungen,

werden aus unterschiedlichen Blickwinkeln in gemeinsamen Plenarsitzungen
und Symposien diskutiert.

Eine strukturelle Neuerung ist die Reihe ,,Pddiatrie trifft ...“. Hier begegnet
die Kinder- und Jugendmedizin beispielsweise der Zahn- und Kieferheil-
kunde, der Augenheilkunde oder der Hals-, Nasen-, Ohrenheilkunde.
Zudem bieten zahlreiche Updates die Gelegenheit, sich in komprimierter
Form tber das Neueste aus Neonatologie, Kinderkardiologie, Kinder- und
Jugendpsychiatrie, Immunologie, Stoffwechsel, Kinderchirurgie, Kinderuro-
logie, Endokrinologie, Gastroenterologie, Pneumologie, Neurologie, Nephro-
logie und Onkologie zu informieren.

Aktuelle Forschungsarbeiten junger Kolleginnen und Kollegen werden wir
insbesondere bei der Prdsentation von Habilitationsarbeiten, von DFG-,
BMBEF- und EU-geférderten Forschungsprojekten kennen lernen - der/die
Preistragerin des Czerny-Preises wird seine Arbeit in einem gesonderten Vor-
trag vorstellen.

Am Samstag, den 15. 9. 2012, steht die Mitgliederversammlung auf dem Plan:
Bitte nutzen Sie die Moglichkeit, ganz wesentliche Entscheidungen fiir die
Zukunft unsrer Fachgesellschaft mitzubestimmen und bringen Sie sich auf
dieser Versammlung ein!

Neben dem attraktiven wissenschaftlichen Programm diirfte auch das Rah-
menprogramm viele interessante Angebote fiir Sie aufweisen.

Die Ausstellung ,Im Gedenken der Kinder® ist Manchen schon seit 2010
bekannt, als wir am Rande unserer Jahrestagung in Potsdam eine damals noch
kleine Présentation vorstellten, die an die Opfer der NS-Medizinverbrechen
an Kindern und die Rolle der Kinderdrzte erinnerte. An der Gedenkfeier in
Potsdam nahmen viele von Ihnen teil. Die Schau ist zu einer groflen Ausstel-
lung gewachsen, die 2012 tiber finf Monate lang mit tiberwiltigendem Zu-
spruch im Berliner Dokumentationszentrum Topographie des Terrors gezeigt
wurde. — Wir freuen uns ganz besonders, dass die Gedenkausstellung auch
diese Jahrestagung begleitet, denn sie ist seit dem 3. September im Medizin-
historischen Museum des UKE hier in Hamburg zu sehen.
Einen aufbauenden und erfreulichen Freitagabend
garantiert uns das Deutsche Kinderérzteorchester, das in
der renommierten, von dem Hamburger Reeder- und
Mizenatenehepaar Carl und Sophie Laeisz gestiftete
Konzerthalle sein Benefizkonzert geben wird.

Ich freue mich auf die Tagung, auf die Gelegenheit, mit
Kolleginnen und Kollegen aus dem gesamten Spektrum
der Kinder- und Jugendmedizin ins Gesprach zu kom-
men und wiinsche Thnen viele interessante Begegnungen
auf der 108. Jahrestagung der DGK]J!

Prof. Dr.
Norbert Wagner
DGKJ-Préasident
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Mitgliederversammlung DGKJ

Risiken fiir die psychische Entwicklung

Sozialstatus und
Migrationshintergrund

Harald Bode, Ulm

Prof. Dr. Harald Bode

Der Kinder- und Jugendbericht 2009 zeigt, dass ca. 20 % der Kinder gesundheitliche Auffalligkeiten
haben. Dabei spielen die neuen Morbiditaten, d. h. chronische Erkrankungen und psychische Auffallig-
keiten eine besondere Rolle. Der soziokonomische Status und der Migrationshintergrund stellen mogliche
Ursachen dar. Dabei ist zwischen den Hypothesen der sozialen Selektion und der sozialen Kausalitit zu

unterscheiden.

In der KiGGS-Studie wurden Risiken
und Ressourcen fiir die psychische
Entwicklung von Kindern und
Jugendlichen in Deutschland stan-
dardisiert untersucht. Personale,
soziale und familidre Ressourcen
waren bei niedrigerem Sozialstatus
héufiger grenzwertig oder defizitr,
soziale Ressourcen auch bei Migra-
tionshintergrund. Emotionale Pro-
bleme,  Verhaltensauffilligkeiten,
Hyperaktivitit und Probleme im
Umgang mit Gleichaltrigen nahmen
mit abnehmendem Sozialstatus zu,
sie waren auch bei Migrationshinter-
grund erhoht. Risiko- und Schutz-
faktoren wirken offenbar kumulativ,
als wichtigster Einzelfaktor fur
psychische Auffilligkeiten wurde
der familidre Hintergrund (das

Chronische Schmerzen

Familienklima) identifiziert.
Sozialstatus und Migrationshinter-
grund sind stark konfundiert: ca.
70 % der Kinder mit tirkischem -
und 50 % der Kinder mit GUS-Migra-
tionshintergrund stammen aus sozial
schwachen Familien (Mikrozensus
2005). Allerdings sind Migranten
und deren Kinder eine sehr hetero-
gene Gruppe.

Ein wesentlicher Baustein fiir eine
gelingende Integration und unge-
storte psychische Entwicklung ist die
Sprachkompetenz.  Schuleingangs-
untersuchungen zeigen bei Migran-
ten - Vorschulkindern deutliche
Defizite (Bode et al.). Trotz aufho-
lender Entwicklung zeigt auch PISA
2010 deutliche schwéchere Leseleis-
tungen fir Kinder mit Migrations-

Kopfschmerzen

Friedrich Ebinger, Paderborn

Kopfschmerzen sind ein haufiger Vorstellungsgrund beim Kinder- und Jugendarzt.

hintergrund, besonders schwache bei
Kindern mit dem Herkunftsland
Tirkei. Kompetenzunterschiede zu
Kindern ohne Migrationshinter-
grund waren in der Sprache Deutsch
grofler als im Englischen. Demge-
geniiber erklart der soziodkonomi-
sche Index nur etwa 12 % der Vari-
anz der Leseleistung in Deutsch. Die
relative Chance auch bei gleichen
Leseleistungen ein Gymnasium zu
besuchen, ist jedoch weiter deutlich
von der sozialen Klasse bestimmt.

Trotz liickenhafter Datenlage und
unterschiedlichen Definitionen miis-
sen Sozialstatus und Migration als
Risikofaktor fiir die psychische Ent-
wicklung von Kindern und Jugend-
lichen in Deutschland angesehen
werden. Dabei spielen mangelhafte

Sie stellen die haufigste Schmerzstérung und die haufigste neurologische Symptomatik

bei Kindern und Jugendlichen dar.

Die Neuerkrankungsrate fiir Mi-
graneistinder zweiten Lebensdekade
sehr viel hoher als in allen anderen
Lebensphasen.  Dabei
Migrane und andere Kopfschmerzer-
krankungen immer frither - z. T.

scheinen

bereits im Vorschulalter - zu begin-
nen. Eine finnische Studie an Kin-
dern zu Beginn der Schulzeit zeigte,
dass die Haufigkeit von Kopfschmer-
zen und Migrine bereits in diesem
Alter Giber die letzten Jahrzehnte ein-
deutig
fithren zu Schulfehlzeiten, gestorter

zunahm. Kopfschmerzen

sozialen Kontakten und sie beein-
trachtigen die Lebensqualitit deut-
lich. Zwar gibt es die Chance, dass
sich die Kopfschmerzen wieder ver-
lieren, jedoch haben Kinder und
Jugendliche speziell mit Migréne,
aber auch mit haufigen Kopfschmer-
zen vom Spannungstyp ein hohes
Risiko auch als Erwachsene unter
Kopfschmerzen zu leiden.

Diagnostik

Bei der Diagnostik von Kopfschmer-
zen gilt es, zundchst zu entscheiden,
ob ein Patient primare Kopfschmer-
zen - ohne organische Grunderkran-
kung - oder durch andere Erkran-

kungen  verursachte sekundire

Kopfschmerzen hat. Es gibt keinen
Laborparameter und keine sonstige
Untersuchung, die beweisen wiirden,
dass ein Patient primire Kopf-
schmerzen hat. Die Diagnose griin-
det sich vielmehr auf Anamnese und
korperliche Untersuchung. Bei der
griindlichen Anamnese werden der
Verlauf der Kopfschmerzen und die
typischen Charakteristika verschie-
dener  Kopfschmerzerkrankungen
erfasst. Dabei ist die Kenntnis des
alterstypischen ~ Bildes  primérer
Kopfschmerzen wie der Migrine
oder des Kopfschmerzes vom Span-
nungstyp sowie von mdglichen
Hinweisen auf sekundire Kopf-
schmerzen entscheidend. Bei der
griindlichen  intern-padiatrischen
und neuropadiatrischen Untersu-
chung diirfen auch die Bestimmung
auxologischer Mafle sowie die Mes-
sung des Blutdrucks nicht vergessen
werden. Auch eine augenidrztliche
Untersuchung ist oft sinnvoll. Ergén-
zende technische Untersuchungen
sind nur bei Auffilligkeiten in der
Anamnese oder in der korperlichen
Untersuchung notwendig. Meist
besteht die grofite Sorge darin, einen
Hirntumor zu tibersehen. Bei einem
solchen bestehen jedoch so gut wie

Priv.-Doz. Dr.
Friedrich Ebinger

immer weitere Auffilligkeiten hin-
sichtlich des Charakters der Kopf-
schmerzen, hinsichtlich eventueller
sonstiger Auffilligkeiten
Anamnese oder hinsichtlich der kor-
perlichen Untersuchung.

in der

Therapie

Die Betreuung eines Kopfschmerz-
patienten endet nicht mit dem Aus-
schluss sekundirer Kopfschmerzen.
Bei der Therapie von Migrine und
von Kopfschmerzen vom Span-
nungstyp stehen die Aufklarung tiber
die Ungefihrlichkeit des Symptoma-
tik sowie Allgemeinmafinahmen der
Lebensfithrung zur Reduktion der
Attackenhdufigkeit an erster Stelle.
Ausreichendes Trinken, tagliche kor-
perleiche Aktivitdt, Schlafthygiene
sowie Stressmodifikation eventuell
mit Hilfe von Techniken der Ent-
spannung und Kérperwahrnehmung
(z. B. progressive Muskelrelaxation
nach Jacobson) sind hier beispielhaft
zu nennen. Hilfreich kann es sein,
wenn bei der Anamnese modifizier-
bare Ausloser oder Verstirker von
Kopfschmerzen zu erkennen sind. In
der Kopfschmerzattacke sind bei
einer Migridne neben Verhaltens-
mafinahmen wie Riickzug in einen

personelle und materielle Res-
sourcen, Ohnmachtserfahrungen,
schlechterer Bildungszugang und
Ablehnung eine bedeutsame Rolle.
Manche Familien mit Migrations-
hintergrund sollten besser erreichbar
werden fiir Psychoedukation. Dazu
sind Settingansétze, Vorbilder und
gesellschaftliche Mafinahmen erfor-
derlich. Hierzu zahlen auch Forde-
rung in Ganztageseinrichtungen,
zielgruppenspezifische Mafinahmen
(Sprache, Information u. a.) und
Anderung der Einstellungen der
Betroffenen.

KORRESPONDENZADRESSE
Prof. Dr. Harald Bode
Sozialpadiatrisches Zentrum und
Kinderneurologie
Universitatsklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin Ulm

Frauensteige 10

89070 Ulm
Harald.Bode@uniklinik-ulm.de

PROGRAMMHINWEIS

Freitag, 14. 09. 2012
08.15-10.00 Uhr
Saal 2

Gesellschaftlicher Wandel
und neue padiatrische
Probleme (1)

ruhigen und dunklen Raum meist
Medikamente indiziert, die frithzei-
tig und ausreichend dosiert zu ver-
abfolgen sind. Mittel erster Wahl ist
dabei Ibuprofen. Reicht bei Migrane-
attacken die Wirkung von Analgetika
nicht aus, sind auch bei Kindern und
Jugendlichen Triptane
Scheint eine intensivere prophylakti-
sche Therapie notwendig, gibt es ver-
schiedene medikamentdse Moglich-
keiten, dieim Wesentlichen nach den
zu vermeidenden Nebenwirkungen
ausgewdhlt werden. Einer medika-
mentdsen Prophylaxe mindestens
ebenbiirtig sind jedoch nicht medi-
kamentése Verfahren wie die ge-
nannten  Entspannungstechniken,
Biofeedback oder sogenannte Multi-
Komponenten-Programme. Diese
kombinieren meist kognitiv-beha-
viorale Strategien und hypnothera-
peutische Ansitze und haben als eines
ihrer Ziele, die Starkung der Autono-
mie des Kopfschmerzpatienten.

indiziert.

KORRESPONDENZADRESSE
Priv.-Doz. Dr. Friedrich Ebinger

St. Vincenz-Krankenhaus

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Husener Strafe 81

33098 Paderborn
f.ebinger@vincenz.de

PROGRAMMHINWEIS

Freitag, 14. 09. 2012
10.30-12.15 Uhr
Saal 3

Chronische Schmerzen bei
Kindern
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Ergebnisse der Epigenetik
Der zweite Code

Ole Ammerpohl, Reiner Siebert et al.*, Kiel

Der Begriff der Epigenetik wurde 1942 erstmals von C. Waddington verwendet und
bezeichnet heute die Mechanismen der Vererbung von Zelleigenschaften, die nicht auf
Anderungen der DNA-Sequenz selbst, sondern z. B. auf der Regulation der Genaktivitat

Prof. Dr. Reiner
Siebert

beruhen (Waddington, 1942). Zu den am haufigsten analysierten epigenetischen
Mechanismen gehéren Modifikationen der DNA (z. B. DNA-Methylierung) und des
Chromatins (z. B. der sog. ,,Histon-Code"). Aber auch die nukledre Positionierung von
Genen und die Expression nicht kodierender RNA gelten als epigenetische Mecha-
nismen (Ubersicht bei Goldberg et al., 2007).

Der bislang wahrscheinlich am bes-
ten untersuchte epigenetische Me-
chanismus ist die Methylierung von
DNA, die deshalb im Mittelpunkt
dieses Beitrages stehen soll. Bis
unlingst bestand hier im Wesent-
lichen die Vorstellung, dass die
DNA-Methylierung beim Menschen
auf Cytosine in CpG-Dinukleotiden
beschrinktistund zur Repression der
Genexpression fiithrt. Durch die
rasanten methodischen Entwicklun-
gen im Bereich der Epigenetik bis hin
zur kompletten Methylom-Analyse
auf  Einzelbasen-Niveau mittels
Komplett-Bisulfit-Sequenzierung

musste diese heute immer noch weit-
ldufig verbreitete Lehrmeinung deut-
lich revidiert werden: Zum Ersten
konnte gezeigt werden, dass neben
Methylcytosin weitere Modifikatio-
nen der DNA wie Hydroxymethylcy-
tosin bestehen, die wahrscheinlich
alternative Regulationsfunktion be-
sitzen (Branco et al., 2011). Zum
Zweiten konnte gezeigt werden, dass
neben Cytosinen in CpGs auch non-
CpG-Cytosine methyliert werden
konnen, was insbesondere ein Cha-
rakteristikum embryonaler Stamm-
zellen zu sein scheint (Lister et al.,
2009). Zum Dritten ist die Assozia-
tion zwischen DNA-Methylierung
und Genexpression deutlich komple-
xer als friher angenommen: So
scheint primir die CpG-Methylie-
rung im Bereich der Transkriptions-
Startstellen die Genexpression zu
reprimieren, wahrend z. B. die DNA-
Methylierung im ,,Genkérper und
insbesondere im ersten Intron posi-
tiv mit der Genexpression korreliert
(Lister et al., 2009; Li et al., 2010).

Plastizitat der DNA-Methylierung

Wie alle epigenetischen Modifikatio-
nen ist auch die DNA-Methylierung,
im Gegensatz zur DNA-Sequenz,

prinzipiell verdnderlich. Diese Plasti-
zitdit der DNA-Methylierung trégt
wesentlich zur normalen Entwick-
lung, zu physiologischen Differenzie-
rungsprozessen und zur Identitédt von
Zellpopulationen bei. So unterschei-
det sich das DNA-Methylierungs-
muster zwischen den unterschied-
lichen Geweben des Korpers bis hin
zu funktionellen Subpopulationen
von Zellen (Fernandez et al., 2012).
Identische Gewebe zeigen umgekehrt
interindividuelle ~ Methylierungs-
unterschiede z. B. in Abhéngigkeit
vom jeweiligen Geschlecht. Dies mag
eine Reihe von physiologischen, aber
auch krankheitsassoziierten ~ Ge-
schlechtsdimorphismen erklédren.

Zudem kénnen Umwelteinfliisse wie
Erndhrung oder Noxen die DNA-
Methylierung beeinflussen. Der Ein-
fluss von externen Faktoren auf die
Genexpression tber die Verinde-
rung epigenetischer Modifikationen
und damit die zentrale Rolle der Epi-
genetik als ,Integrator von Umwelt
und Genom gewinnt zunehmend an
Interesse auch fiir die Entstehung von
Erkrankungen (Martin-Subero,
2012). Bereits vorgeburtlich kommt
es im Sinne einer ,pranatalen Pri-
gung“ des Feten zu epigenetischen
Modifikationen, die Auswirkungen
auf die Entstehung von Erkrankun-
gen im spiteren Leben haben kon-
nen. Umgekehrt konnen z. B. chro-
mosomale Aberrationen des Feten zu
einem verdnderten Methylierungs-
muster fithren (Eckmann-Scholz et
al,, 2012). Mausmodelle zeigen, dass
frithkindliche mikrobielle Exposi-
tion tber epigenetische Mechanis-
men die Zellfunktion d4ndern und so
die Disposition fiir chronisch ent-
ziindliche Erkrankungen modifizie-
ren kann (Olszak et al., 2012). Ahn-
liche Effekte wurden auch fiir
psychische Belastungen sowohl im

Tiermodell als auch beim Menschen
beobachtet, die tiber Verdnderung
der DNA-Methylierung die Mecha-
nismen der Stressbewiltigung im
spateren Leben modifizieren (Mar-
tin-Subero, 2011). Im Rahmen von
Alterungsprozessen kommt es zu
epigenetischen Modifikationen, die
bevorzugt solche Gene zu betreffen
scheinen, dieauchin Krebszellen eine
veranderte DNA-Methylierung zei-
gen (Fernandez et al,, 2012). Viel-
leicht am besten nachvollziehbar ist
die Bedeutung der Integration exoge-
ner Faktoren auf die Genomfunktion
durch epigenetische Mechanismen
in Studien von eineiigen Zwillingen.
Mit zunehmendem Alter unterschei-
den sich diese nicht nur phino-
typisch, sondern auch hinsichtlich
verschiedener epigenetischer Modi-
fikationen und der Genexpression
(Fraga et al., 2005). Epigenetische
Unterschiede erkliren wahrschein-
lich auch zumindest partiell, warum
monozygote Zwillinge diskordant
fir genetisch (mit)determinierte
Erkrankungen sein konnen (Javierre
etal.,, 2010). Esist davon auszugehen,
dass das Verstindnis epigenetischer
Mechanismen in Zukunft zuneh-
mend zur Aufkldrung der pathogene-
tischen Mechanismen, insbesondere
bei multifaktoriellen Erkrankungen,
zu denen die meisten ,,Volkskrank-
heiten“ gehoren, beitragen wird.

Doch auch bei monogenen Erkran-
kungen spielen epigenetische Modi-
fikationen eine Rolle und kénnen
z. B. zur Varianz des Phinotyps bei-
tragen (Martin-Subero, 2011). Schon
lange ist die Bedeutung epigeneti-
scher Modifikationen fiir das sog.
Imprinting, die elterliche Prigung
der Genexpression, bekannt. In
Regionen, die dem Imprinting unter-
liegen, fithren unterschiedliche
DNA-Methylierungsmuster auf dem

viterlichen und miitterlichen Chro-
mosom zu einer Eltern-sepzifischen
Expression von Genen (Horsthemke
& Buiting, 2008). Obwohl Stérungen
des Imprintings mit klinisch ver-
gleichsweise gut charakterisierten
Syndromen wie dem Prader-Willi-,
Angelman-, Silver-Russell- oder
Beckwith-Wiedemann-Syndrom
assoziiert sind, zeigen neue Studien
zur DNA-Methylierung bei Entwick-
lungsstorungen, dass diese Verande-
rungen noch deutlich unterdiagnos-
tiziert sind (Poole et al., 2010).
Besonders ausgepragt sind die
Verinderungen epigenetischer Mo-
difikationen in Tumorzellen. Hier
existieren bereits Tests, die Verdnde-
rungen der DNA-Methylierung als
Marker zur Fritherkennung von
Tumoren oder zur Préadiktion des
Ansprechens auf Chemotherapie
nutzen. Zudem finden in der Onko-
logie bereits das Epigenom modifi-
zierende Medikamente klinischen
Einsatz ~ (Rodriguez-Paredes &
Esteller, 2011).

Zusammenfassung

Zusammenfassend erlaubt die Rever-
sibilitit epigenetischer Veranderun-
gen nicht nur die Integration von
Umweltfaktoren auf das Genom,
sondern eréffnet auch neue Moglich-
keiten des Verstindnisses der Patho-
genese, der Diagnostik und der
Therapie. Deshalb wird derzeit im
Rahmen weltweiter grofler For-
schungskonsortien,  insbesondere
dem Internationalen Humanen Epi-
genom-Consortium (IHEC) ange-
strebt, fiir alle wesentlichen Gewebe
des menschlichen Korpers ,Refe-
renz-Epigenome“ zu charakterisie-
ren, um krankheitsassoziierte Ver-
dnderungen des Genoms demnachst
umfassend analysieren zu kénnen
(Adams et al., 2012).
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Deutsche Stiftung Kinderdermatologie

Kinder sind unsere Zukunft und
bediirfen einer addquaten medi-
zinischen Versorgung. Das gilt
selbstverstandlich auch fiir Hauter-
krankungen, die insgesamt hiufig
vorkommen und die Lebensqualitit
erheblich einschrinken kénnen. Fakt
ist, dass es im Bereich der Padia-
trischen Dermatologie noch viele
Defizite vorliegen, die sowohl die
gesundheitliche Versorgung als auch
Grundlagen- und Kklinische For-
schung betreffen. Die Deutsche Stif-
tung Kinderdermatologie (DSK), die

im Dezember 2010 von der Derma-

tologin Frau Dr. Nicole Brandl in

Miinchen gegriindet worden ist, will

hier Hilfestellung geben. Hierfiir hat

sie ein 8-Punkte-Férderprogramm

aufgestellt:

1. Unterstiitzung hautkranker Kin-
der und Jugendlicher

2. Bildung von zertifizierten Zentren

3. Unterstiitzung bestehender Ein-
richtungen zur Behandlung von
hautkranker Kindern- und Ju-
gendliche

4. Forderung der Patientenschulung

5. Forderung von Wissenschaft, For-
schung und Lehre sowie Aufkla-
rung der Offentlichkeit im Bereich
der Pédiatrischen Dermatologie

6. Preisvergabe fiir hervorragende
Arbeit in Forschung, Praxis und
Klinik

7. Stipendienprogramm  fiir
Nachwuchs

8. Fortbildung und Ausbildung der
Arzte und Pflegepersonals.

Inzwischen wurden bereits unter-

schiedliche  Projekte

Hierzu zdhlen u. a. das 4. Gesund-

den

unterstiitzt.

heits-Jugendcamp 2012 des Deut-
schen Psoriasis Bundes sowie die
Mittrégerschaft der Euro Melanoma
Kampagne 2012, die durch den Lei-
ter der Pressestelle des BVDD Ralf
Blumenthal im Frithjahr 2012 Haut-
arzten und Journalisten vorgestellt
worden ist. Eine vierkopfige Delega-
tion der Deutschen Stiftung Kin-
derdermatologie wurde am 06. 07.
2011 von Bundesgesundheitsminis-
ter Bahr empfangen. Die DSK tiber-
reichte ein 5-Punkte-Positionspapier
zur Verbesserung der Versorgung

hautkranker Kinder und Jugend-
licher. Auf den wichtigsten dermato-
logischen und pédiatrischen Fortbil-
dungen in Deutschland war die DSK
mit Informations- und Aufklarungs-
stinden prasent.

Quelle: DSK

Deutsche Stiftung
Kinderdermatologie

Lix torz fa“f tauthrarke Kinder
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Spatfolgen von Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter

Kardio- und Nephrotoxizitat

nach Chemotherapie

Thorsten Langer, Erlangen

Prof. Dr.
Thorsten Langer

Uber 80 % der krebskranken Kinder und Jugendliche werden geheilt [1, 21. Sind sie aber auch gesund?
Diese Frage ist besonders wichtig, da Kinder und Jugendliche noch ihr ganzes Leben vor sich haben. Die
Behandlung von krebskranken Kindern und Jugendlichen erfolgt nach Leitlinien in sog. klinischen
Studien — Therapieoptimierungsstudien der Gesellschaft fiir Onkologie und Hamatologie (GPOH).

Von denen in Deutschland jéhrlich
ca. 1800 neu an Krebs erkrankten
Kindern und Jugendlichen unter 15
Jahren tberleben mittlerweile jedes
Jahr ca. 1450. Damit ist die Pravalenz
langzeitiiberlebender  junger Er-
wachsener zwischen 15 und 45 Le-
bensjahren auf 1 von 500 (0,2 % die-
ser Altersgruppe) im Jahr 2010
angestiegen [3]. Viele leben anschlie-
fend ohne Einschrinkungen mitten
unter uns. Jedoch nicht alle! Die 10-
Jahres-Mortalitit der langzeittiberle-
benden jungen Erwachsenen ist fiinf
Jahre nach Diagnosestellung im
Vergleich zur Normalbevolkerung
allerdings dreifach erhoht [4]. Die
Mortalitdt durch Rezidive und Zweit-
malignome sind dabei nicht beriick-
sichtigt. Zu den bedeutsamen Spit-
folgen nach einer Krebserkrankung
im Kindesalter gehoren Kardiomyo-
pathien durch Anthrazykline, Hor-
verluste durch Platinderivate, Ein-
schrankungen der Nierenfunktion
durch Ifosfamid, Storungen endokri-
ner Funktionen mit Minderwuchs,
Schilddriisenunterfunktionen  und
Infertilitit durch Strahlentherapie
und Alkylantien, neuropsychologi-
sche und kognitive Leistungsstorun-
gen durch Schidelbestrahlung in
Kombination mit Chemotherapie
und Zweitmalignome durch Strah-
lentherapie und Topoisomerase-II-
Inhibitoren [5-10]. Heutzutage leben
in den USA mehr als 10 Millionen

Freitag, 14. 09. 2012
12.45-13.45 Uhr
Saal G-2

LUNCHSYMPOSIUM

Uberlebende einer Krebserkran-
kung, davon 250.000 Uberlebende
einer Krebserkrankung im Kindes-
und Jugendalter [11]. In Deutschland
leben fast 30.000 ehemalige krebs-
kranke Kinder und Jugendliche. Die
Gesamtzahl der  Uberlebenden
nimmt pro Jahr zu [2, 12]. Fur die
Erforschung der Kollektive ehemali-
ger Patienten wurden in den USA
und in GrofSbritannien grofle retro-
spektive Studien initiiert, die Child-
hood Cancer Survivor Study (CCSS)
in den USA und die British Child-
hood Cancer Study
(BCCSS) in Grof3britannien. In
Deutschland wurde 1998 das Late
Effects Surveillance System (LESS)
gestartet, in dem prospektiv die
Uberlebenden bundesweit auf Spit-
folgen untersucht werden [10].

Survivor

Nachsorge-/Vorsorgeuntersuchun-
gen nach einer Krebserkrankung
im Kindes- und Jugendalter
Aufgrund der Krebserkrankung und
-behandlung lassen sich die Kinder
und Jugendliche in der Nachsorge in
sog. Risikogruppen einteilen. Ent-
sprechend des Risikoprofils (Erkran-
kung, Behandlung, Alter, Pradisposi-
tion u. a. Faktoren) werden die
Nachsorgeuntersuchungen geplant
und durchgefiihrt. Eine Zusammen-
stellung der Untersuchungsempfeh-
lung fiir die einzelnen Patienten-
gruppen findet man unter den

Blutung und Gerinnung — Gerinnungs-

storungen im padiatrischen Alltag
Vorsitzende: W. Eberl (Braunschweig), R. Schneppenheim (Hamburg)

Programm

Angeborene Gerinnungsstorungen — Schwerpunkt Hamophilie

M. Biihrlen (Bremen)

Das von-Willebrand-Syndrom - friihzeitiges Erkennen ist

lebenswichtig
C. Escuriola Ettingshausen (Frankfurt)

Seltene Gerinnungsstérungen — Symptome, Diagnose und Therapie

C. Bidlingmaier (Miinchen)

Mit freundlicher Unterstiitzung von
CSL Behring GmbH

Biotherapies for Life™ CSL Behring

Nachsorge-Leitlinien der AWMF
(http://www.awmf.org/leitlinien/deta
il/11/025-003.html), auf der Home-
page der GPOH www.kinderkreb-
sinfo.de oder unter www.less-stu-
die.de. Dies ist insofern bedeutend,
dass die Weiterbetreuung aufler im
erstbehandelnden  kinderonkologi-
schen Zentrum auch durch niederge-
lassene Kinderérzte erfolgen wird.

Voraussetzung fiir die
Durchfiihrung

Prof. Dr. T. Langer ist Studienleiter
des Late Effects Surveillance System
— Arbeitsgruppe Spitfolgen. Er ist in
dieser Position Nachfolger von Prof.
Dr. J. D. Beck, der diese Gruppe bis
2006 geleitet hat. Im Mirz 2011 hat
er in das Amt des Sprechers der neu-
gegriindeten  Arbeitsgemeinschaft
»Langzeitbeobachtung® und im
Januar 2012 in das Amt des Vorsit-
zenden des Forschungsausschusses
»Langzeitfolgen“ der GPOH gewihlt
worden. In der Erlanger Kinder- und
Jugendklinik ist er seit 2007 Oberarzt
und leitet die onkologische Ambu-
lanz und Tagesklinik.

Ziel der Nachsorge

Ziel der Nachsorge ist es, diese
Nebenwirkungen/Spitfolgen mog-
lichst friith zu entdecken und dann zu
behandeln. Dementsprechend bend-
tigen wir Spezialisten in der Nach-
sorge aus verschiedenen Fachgebie-
ten, gerade Kinder
Erwachsene geworden sind. Diese
Spezialisten sollten ehemals krebs-
kranke Kinder und Jugendliche, aber
auch ehemals krebskranke junge
Erwachsene in einer Nachsorge-
sprechstunde/-klinik in Zusammen-
arbeit mit den niedergelassenen Kol-
legen betreuen und behandeln.
Solche  Nachsorgesprechstunden/-
klinken entstehen derzeitin Deutsch-
land an den groflen kinderonkologi-
schen Zentren.

wenn die

Transition

Da die Gruppe der ehemals krebs-
kranken Kinder und Jugendlichen
immer grofler wird, erreichen viele
das Erwachsenenalter, finden dort
aber nicht den spezialisierten Arzt in
der Nachsorge. Um diese Versor-
gungsliicke zu schlieflen, wire ein
Ansatz, den ehemals krebskranken
Kindern und Jugendlichen eine
Anbindung an sogenannte Krebs-
Nachsorgesprechstunden/-zentren an
University Cancer Center (UCC)
bzw. Comprehensive Cancer Center
(CCC) mit jeweils lokaler Vernet-
zung im ambulanten Bereich zu
ermoglichen. Somit konnte gewéahr-

leistet werden, dass moglichst
Nachsorge-Untersuchungen
»zuhause® und wenige, das Spezialis-
ten-Team betreffende Nachsorge-
Untersuchungen im Zentrum durch-
gefithrt werden. Ein

Austausch zwischen den beiden

viele

intensiver

behandelnden Arzten sollte auch
unter Nutzung moderner Medien
(z. B. elektronische Krankenakte)
moglich sein.

Outcome Forschung -
Versorgungsforschung in Nach-
sorgesprechstunden/-kliniken

Im Sinne einer Outcome-Forschung
ist es enorm wichtig zu wissen, was
aus den Patienten geworden ist, wie
es ihnen heute geht. Im Rahmen die-
ser Versorgungsforschung sollten
Arzte, Krankenkassen und Politik
offen sein fiir innovative Ansitze, um
den Erfolg einer Behandlung umfas-
send bewerten zu konnen. Aber
gerade der Patient hat dann seinen
spezialisierten Ansprechpartner in
der Nachsorge gefunden, den er oft
vergeblich gesucht hat. Auch sollten
die Patienten ausreichend Informa-
tionsmaterial tiber die Nachsorge
erhalten.

Vermeidung von Chemotherapie-
Spatfolgen: Beitrag der
Pharmakogenetik

Optimierte ~ Chemotherapieproto-
kolle verbessern kontinuierlich die
Uberlebensraten padiatrisch-onko-
logischer Patienten. Die Patienten
sind jedoch dem Risiko von Spit-
schidden durch Zytostatika ausge-
setzt. Die Anwendung von Cisplatin
ist beispielsweise mit irreversiblen
ototoxischen Wirkungen verkniipft.
Das ototoxische Risiko wurde in
Pilotstudien mit Polymorphismen in
Kandidatengenen, z. B. Megalin,
Glutathion-S-Transferasen, COMT
und TPMT assoziiert. Die Ergebnisse
bediirfen jedoch der Bestitigung in
Studien mit ausreichender statisti-
scher Power. Ein weiteres Beispiel ist
Methotrexat mit zahlreichen organ-
toxischen Wirkungen. Auf Basis der
ALL-BMF 2000 Studiendaten zeigte
eine eigene Analyse, dass der Poly-
morphismus ¢.521C>T in SLCO1B1
hochsignifikant mit der MTX-Clea-
rance assoziiert ist, die gendosisab-
hingig pro dysfunktionellem Allel
um 14 % abnimmt. Zudem fanden
sich signifikante Assoziationen zwi-
schen dem Polymorphismus und
Ubelkeit/Neurotoxizitit. Die Phar-
makogenetik kann zukiinftig durch
Identifizierung genetischen
Markern einen Beitrag zur Vermei-
dung akuter und chronischer Organ-
toxizitdten leisten.

von

PanCare und PanCare SurFup:
Vernetzung der deutschen mit
den europdischen Nachsorge-
gruppen — Kooperation mit
Russland, ferndstlichen Landern
(China, Japan)

In Europa gibt es zwischen 350.000-
400.000 Uberlebende nach einer
Krebserkrankung im Kindes- oder
Jugendalter. Um die Nachsorge in
Europa zu harmonisieren, wurde im
Jahre 2008 ein europdisches Netz-
werk, PanCare, gegriindet, das bei der
EU-Kommision erfolgreich Forder-

mittel zur Optimierung der Nach-
sorge im Rahmen von PanCare Sur-
Fup beantragte. Der Sprecher der
PanCare Gruppe ist Dr. Lars Hjorth,
Universitdt Lund, Schweden. Prof.
Dr. J.D. Beck ist eines von funf Mit-
gliedern des Ethical and Scientific
Advisory Boards von PanCare Sur-
Fup. Der Sprecher der Ototoxizitats-
gruppe ist Prof. Dr. T. Langer. Eine
Ausweitung der Kooperationen mit
Russland und anderen fernéstlichen
Landern ist geplant.
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Langzeitergehnisse nach Therapie neonataler Krankheiten

Osophagusatresie

Michael Laschat & Jost Kaufmann, Kéln

Dr. Michael Laschat

Die Osophagusatresie ist eine angeborene Fehlbildung und gehért mit einer Inzidenz von ca. 1:2500

Lebendgeburten zu den seltenen Erkrankungen. Je nach Vorhandensein und Lokalisation einer tracheo-
osophagealen Fistel unterscheidet man verschiedene Typen. Hierzu gibt es unterschiedliche Klassifizie-
rungen, die in Deutschland gebrduchlichste ist die nach Vogt.

In den 40er Jahren des letzten Jahr-
hunderts konnte diese Fehlbildung
erstmalig erfolgreich operiert wer-
den. Durch die Fortschritte in der
chirurgischen, anisthesiologischen
und intensivmedizinischen Behand-
lung ist die Mortalitét bis heute deut-
lich gesunken. Abhingig vom Typ
und der Art der Begleitfehlbildungen
liegt sie bei nahezu 0 % bis ca. 10 %.
Von den 114 Patienten, die in den
Jahren 1995 bis 2002 im Kinderkran-
kenhaus Amsterdamer Strafle in
Kéln an einer Osophagusatresie ope-
riert wurden, verstarben zehn Kin-
der. Drei Kinder starben infolge
schwerwiegender ~Chromosomen-
aberrationen, finf infolge gravieren-
der Herzfehler und zwei aufgrund
einer tracheobronchialen Fehlbil-
dung.

Somit erreichen immer mehr dieser
Patienten das Erwachsenenalter und
die  Langzeitergebnisse
immer mehr in den Fokus. Die ver-
fiigbaren retrospektiven Studien zei-
gen, dass Patienten mit operierter
Osophagusatresie auch als Erwach-
sene haufig vor allem unter gastroin-
testinalen und respiratorischen Pro-
blemen leiden.

Im Kindes- und Jugendalter haben
bis zu 80 % der Patienten Schluck-
schwierigkeiten und Symptome eines
gastrodsophagealen Refluxes (GOR)
wie Sodbrennen und Regurgitatio-
nen [1]. Die Schluckstérungen sind

riicken

Ehemalige Friihgeborene mit nekrotisierender Enterokolitis

Neurologische Entwicklung

Christoph Biihrer, Berlin

Die erhohte neurologiche Langzeit-
morbiditit von Frithgeborenen nach
nekrotisierender Enterokolitis
(NEC) ist Gegenstand zahlreicher
Berichte, die Eingang in zwei 2007
publizierte, unabhédngig voneinander
durchgefiihrte Metaanalysen fanden
[1]. Die Schlussfolgerung dieser
Metaanalysen wird durch die Einbe-
ziehung seither publizierter Daten
mitdichotom dargestellten Ergebnis-
sen [2] nur unwesentlich gedndert:
Eine NEC ist mit einem signifikanten
Anstieg des Risikos fiir eine Zere-
bralparese (Odds-Ratio [95% Konfi-
denzintervall]: 1,4 [1,1-1,8], p =
0,006) und ein psychomotorisches
Entwicklungsdefizit (1,4 [1,2-1,7],
p = 0,0006) verbunden. Operierte

Folge einer teils angeborenen teils
durch die operativen Mafinahmen
induzierten Dysmotilitit des Oso-
phagus und von Anastomosensteno-
sen, die bei bis zu 56 % der Patienten
auftreten konnen.

Sistonen et al. zeigten in ihrer Arbeit
[2], dass die Haufigkeit von Schluck-
problemen und GOR mit zunehmen-
dem Alter nicht abnimmt. Hinzu
kommen aber Metaplasien der Oso-
phagusschleimhaut, die bei immer-
hin 21 % der untersuchten erwachse-
nen Patienten nachzuweisen waren.
Erstaunlicherweise korrelieren diese
endoskopisch  und  histologisch
erhobenen Befunde nicht mit dem
Vorhandensein klinischen
Symptomen eines GOR oder mit
Schluckbeschwerden.  Allerdings
fand sich eine Metaplasie haufiger bei
den Patienten mit Anastomosen-
komplikationen und bei denen mit
pathologischen Osophagusmanome-
triewerten. Bei keinem der unter-

von

suchten Patienten fanden sich
Schleimhautdysplasien oder ein Oso-
phaguskarzinom. Weltweit wurden
bisher jedoch sechs Fille von Oso-
phaguskarzinomen bei jungen
Erwachsenen mit Osophagusatresie
beschrieben [2, 3]. Trotz dieser er-
schreckenden Einzelberichte scheint
das Risiko an einem Osophaguskar-
zinom zu erkranken, fiir Patienten
mit operierter Osophagusatresie ver-
gleichbar dem der Gesamtbevolke-

NEC-Kinder haben deutlich schlech-
tere Aussichten als konservativ
behandelte (Zerebralparese: 3,2 [1,7-
6,2], p = 0,0001; psychomotorisches
Entwicklungsdefizit: 2,5 [1,6-3,8], p
= 0,0001). Die Abweichungen der
Entwicklungsscores gegeniiber ver-
gleichbaren Frithgeborenen ohne
NECbetragen bei konservativbehan-
delten NEC-Kindern nur wenige
Punkte, bei operierten NEC-Kindern
liegen sie im Bereich einer halben
Standardabweichung der verwende-
ten Teste [3].

Fir die negativen Auswirkungen
einer NEC auf das sich entwickelnde
Gehirn werden im wesentlich drei
Faktoren verantwortlich gemacht:

« katabole Stoffwechselsituation und

rung zu sein. Da die bisher unter-
suchten Patienten jedoch relativ jung
waren, sind weiterhin engmaschige
endoskopische Kontrollen und wei-
tere Studien erforderlich, um das tat-
sachliche Risiko bestimmen zu kon-
nen.

Des Weiteren haben Patienten mit
Osophagusatresie im Vergleich zur
Gesamtbevolkerung signifikant hau-
figer respiratorische Probleme wie
chronischen Husten, Asthma bzw.
»Asthma-dhnliche Symptome®, hau-
fig rezidivierende pulmonale Infekte
und Dyspnoe bei korperlicher Belas-
tung. Wahrend einige Untersuchun-
gen eine Besserung der pulmonalen
Probleme mit zunehmendem Alter
[4, 5] postulieren, fanden andere
keine Abnahme der Haufigkeit dieser
Probleme bei Erwachsenen mit Oso-
phagusatresie [6]. Lungenfunktions-
tests zeigen nur bei 20 % der unter-
suchten  Patienten  mit
operierten Osophagusatresie nor-
male Werte [2]. In allen Studien
konnte ein Zusammenhang zwischen
dem Ausmaf3 einer restriktiven Ven-
tilationsstorung und der Schwere
eines GOR nachgewiesen werden.
Allerdings bleibt die Ursache fiir die
pathologischen = Lungenfunktions-
tests unklar. Moglich sind Lungen-
schiden  durch  rezidivierende
Aspirationsereignisse oder durch
rezidivierende Bronchitiden und
Pneumonien infolge einer schlechten

einer

Prof. Dr.
Christoph Biihrer

Unterbrechung der enteralen Nah-
rungszufuhr wihrend der Akut-
phase [4],
« aus dem Darm freigesetzte zirkulie-
rende Entziindungsmediatoren [5],
« neuronale Apoptose durch Medi-
kamente, die wihrend Narkose und
Intensivtherapie zum Einsatz kom-
men (Benzodiazepine, Barbiturate,
Ketamin, Lachgas, Iso- und Sevo-
fluran) [6].
In MRT-Untersuchungen lassen sich
diesen Mechanismen unterschiedli-
che Angriffspunkte zuordnen: Wih-
rend systemische Entziindungsreak-
tionen vor allem Verdnderungen der
weiflen Substanz nach sich ziehen,
wirken sich Narkosemittel (mit Aus-
nahme von Opiaten) negativ auf das

Sekretclearance [7]. In vielen Studien
wird darauf hingewiesen, dass die
Prévalenz von Asthma hoch ist, die
Patienten aber nicht die klassischen
Kriterien fiir Asthma erfiillen. Leider
wurde in keiner der Untersuchungen
bronchoskopiert, so dass die Haufig-
keit von Fehlbildungen des Tracheo-
bronchialbaumes z. B. einer Tracheo-
malazie,
fir die Ventilationsstorungen sein
konnen, in dieser Patientengruppe
unklar bleibt.

Orthopidische Probleme treten im
Erwachsenenalter in dieser Patien-
tengruppe mit zunehmender Haufig-
keit auf [2], teils weil Skelettfehl-
bildungen héufig erst sehr spit
diagnostiziert werden, teils auch weil
sich diese Probleme erst im Laufe der
Zeit manifestieren. 56 % der Patien-
ten leiden beispielsweise unter einer
Skoliose, die sich als Folge einer Rip-
penfusion nach Thorakotomie oder
einer begleitenden Wirbelfehlbil-
dung entwickeln kann.

die ebenfalls ursichlich

Zusammenfassung

Zusammenfassend ldsst sich feststel-
len, dass eine grofle Anzahl der
Patienten mit Osophagusatresie auch
im Erwachsenenalter unter gastroin-
testinalen, respiratorischen und
orthopédischen Problemen leidet.
Das Risiko fiir die Entwicklung eines
Osophaguskarzinoms kann aktuell
noch nicht eindeutig bestimmt
werden. Angesichts der hohen Zahl
von als Prikanzerose gewerteten
Schleimhautmetaplasien im Osopha-
gus bei Erwachsenen mit operierter
Osophagusatresie muss diese Patien-
tengruppe weiterhin engmaschig
endoskopisch kontrolliert werden.
Auch sind weitere Studien zu den
Spitfolgen einer Osophagusatresie
erforderlich. Da es gerade bei den sel-
tenen Erkrankungen schwierig ist,
eine fiir statistische Vorhersagen aus-
reichende Zahl von Patientendaten
zu erfassen, wurde in Deutschland
das ,Nachsorgeregister fiir Men-

Volumen zentraler Kerngebiete aus,
vor allem des dorsolateralen Thala-
mus [7]. Fiir das operative Vorgehen
ist auflerdem die Beobachtung wich-
tig, dass die psychomotorische Ent-
wicklung von Kindern nach vortiber-
gehender Stomaanlage schlechter
verlduft als nach direkter End-zu-
End-Anastomosierung [8].

Die erhebliche Langzeit-Morbiditat
der NEC muss neben ihren hohen
Mortalitdt Anlass sein, alle zur Ver-
fiigung stehenden Prdventionsmafi-
nahmen (Erndhrung mit mensch-
licher Milch, moglichst von der
eigenen Mutter [9], Verzicht auf
Magensiureblocker [10], restriktiver
Antibiotikaeinsatz [11], Probiotika-
Prophylaxe mit Kombinationsprapa-
raten [12]) konsequent einzusetzen.
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Neues aus Diagnostik, Therapie und Prognose

Fokale kortikale Dysplasien

Susanne Fauser, Freiburg

Dr. Susanne Fauser

Fokale kortikale Dysplasien (FCD) wurden erstmals 1971 von Taylor als eigene Entitdt beschrieben. Die
von ihm erwdhnten pathologischen Verdanderungen umfassten eine umschriebene Stérung der kortikalen
Schichtung und regellos verteilte, abnorm vergréBerte Neurone sowie malformierte Zellen mit opaleszen-
tem Zytoplasma unklarer Herkunft (Balloonzellen), méglicherweise Uberbleibsel der radialen Glia. Gegen-
wartig werden FCD definiert als umschriebene Storungen der Hirnrindendifferenzierung, welche weniger

als eine Hemisphare betreffen.

FCD verursachen oft schon im frii-
hen Kindesalter schwere und zumeist
therapierefraktire
Epilepsien, die nicht selten zu einer
Beeintrichtigung der kognitiven
Entwicklung fithren. Die meisten
Patienten leiden von Beginn an unter
einer pharmakoresistenten Epilepsie.
Beinur 17 % der FCD-Patienten kann
(laut retrospektiver Analysen) medi-
kamentos voriibergehende
Anfallsfreiheit >1 Jahr erreicht wer-
den. Deshalb ist fiir viele Patienten
die Epilepsiechirurgie eine wichtige
Therapieoption.

Die Weiterentwicklung bildgebender
Verfahren ermoglicht es in zuneh-
mendem Mafle, fokale kortikale Dys-
plasien bei bislang als ,kryptogen®
eingestuften Epilepsien nachzuwei-
sen. Mit den heute eingesetzten
T2-Space, FLAIR-Space und T1-
MPRAGE-Sequenzen in Schicht-

medikamentos

eine

dicken von 0,75-1,00 mm konnen
mittlerweile auch sehr kleine Dyspla-
sien dargestellt werden. Dies ist inso-
fern von Bedeutung, da mit der bild-
gebenden Darstellung der Dysplasien
ein Weg zu einem erfolgverspre-
chenden epilepsiechirurgischen Ein-
griff ermdéglicht wird.

Vor einem epilepsiechirurgischen
Eingriff ist eine ausfiihrliche préchi-
rurgische Diagnostik notwendig, um
einen Kausalzusammenhang zwi-
schen der FCD und der Epilepsie
herzustellen. Bei Dysplasien in der
Nihe sogenannter eloquenter Areale
(Sprache, Motorik) oder bei krypto-
genem MRT ist ein invasives Video-
EEG-Monitoring erforderlich. Hier-
fiir konnen subdurale Elektroden zur
Registrierung ausgedehnter Areale
der Hirnkonvexitit wie auch basale
und interhemisphérische Regionen
gut untersucht werden. Gitterelek-

troden erlauben zusitzlich zur rium-
lichen Erfassung epileptischer Akti-
vitdt, auch mittels kortikaler Stimula-
tion die Grenzen eloquenter Areale
(Sprache, Motorik) zu kartographie-
ren. Tiefenelektroden, welche neuer-
dings zunehmend zum Einsatz kom-
men, kénnen besser Dysplasien in
der Tiefe von Hirnsulci oder in ver-
borgenen Strukturen wie der Inselre-
gion erfassen und werden vom
Patienten besser toleriert als subdu-
rale Elektroden.

Anhand bildgebender und elektro-
graphischer Daten werden mafige-
schneiderte Operationen angefertigt.
Je nach Ausdehnung der Dysplasie
werden Lisionektomien, Lobekto-
mien,  Multilobektomien  oder
Hemisphidrotomien  durchgefiihrt.
50-60 % der operierten FCD-Patien-
ten werden postoperativ anfallsfrei.
Als positive Pradiktoren haben sich

Neue Verfahren aus Deutschland erleichtern die Vorsorgeuntersuchungen
AuriCheck — das Screening-Audiometer fiir Kinderarzte

Speziell fiir das Hor-/Sprach-Screening bei Kindern ab 3 Jahren ist seit 2011 das kleine Audiometer
»AuriCheck" deutschlandweit erfolgreich etabliert. Die GroBe des Gerates ist fiir Kinderhdande geeignet.
Mit dem AuriCheck ist es moglich, sowohl ein Tonaudiogramm auf ,,herkbmmlichem” Wege zu erstellen -
als auch spezielle, spielerische Tests zu benutzen, um eine Horschwelle bestimmen zu kénnen. Das Gerat
erstellt in kurzer Zeit, mit sehr hoher Genauigkeit und wissenschaftlich fundierten Ergebnissen ein Ton-
und optional ein Sprachaudiogramm.

Die Testverfahren nach Prof. Coninx
wurden speziell fir Kinder entwi-
ckelt. Dazu zdhlt der mFAST, ein
Tierstimmentest, aus dem sich die

Tonhorschwelle des Kindes errech-
net. Der Untersuchungsablauf mit
Tierbildern auf dem Touchscreen
motiviert das Kind zur Mitarbeit -
der Hortest wird so zum Spiel.

Mit einem adaptiven Sprachver-
standlichkeitstest (AAST - wahl-
weise mit Storschall) fir Kinder im
Vorschulalter kann zusitzlich ein
Sprachaudiogramm erstellt werden.
Aufdieser Weise wird das AuriCheck
zu einem vollwertigen ,Vorschul-
Screener” fiir das kindliche Gehor.
Der AAST lasst sich in unterschiedli-
che Sprachen verstellen, so dass auch

Kinder mit Migrationshintergrund
problemlos untersucht werden kon-
nen.

Der Kinder-Hortest fiir die orientie-
rende audiometrische Untersuchung
in den kinderéarztlichen Vorsorge-
Untersuchungen ist ab der U7 nach
EBM (04335) abrechenbar. Ein
ansprechendes Design mit moder-
nem Wide-Screen-Touchdisplay er-
leichtert die Anwendung. Durch die
intituive Mentifithrung wird dem
Kind und dem Kinderarzt die Vor-
sorge-Untersuchung erheblich ver-

einfacht. Dies spart im Praxisablauf
wertvolle Zeit. Es besteht die Mog-
lichkeit, die Ergebnisse auszudru-
cken und abzuspeichern.

Als Experte in der Diagnose von
kindlichen Horstérungen kann das
Hamburger Unternehmen AURI-
TEC auf eine fast 40-jihrige Ent-
wicklungserfahrung in Deutschland
zuriickblicken. Wer sich fir ein
Audiometer von AURITEC entschei-
det, wahlt Qualitit und Service
»made in Germany*.

Mehr unter www.auritec.de.

Abb. 1 und 2: AuriCheck — das Screening-Audiometer fiir Kinderdrzte.

Fotos: AURITEC

in neueste Analysen des Langzeits-
Outcomes folgende Faktoren erwei-
sen:
« eine komplett entfernbare Lision
bzw. epileptogene Zone,
« eine im MRT sichtbare FCD,
« eine unilobdre Ausdehnung der
ECD,
« keine Grand-mal-Anfille in der
Vorgeschichte und
« eine jugendliches Alter (<18 Jahre)
bei der Operation.
Letzterer Pradiktor ist insofern von
Bedeutung, dass bei Kindern, welche
nach zwei medikament6sen Behand-
lungsversuchen  nicht
geworden sind, eine Operation mog-
lichst frithzeitig erwogen werden
sollte.
Beziiglich der postoperativen kogni-
tiven Entwicklung von Kindern mit
FCD liegen verhiltnisméf3ig wenige
Daten vor. Bei frithkindlichem
Beginn einer Epilepsie im Allgemei-
nen ist eine sehr frithzeitige Opera-
tion mit deutlich besseren Entwick-
lungschancen verbunden. Bei dlteren
Kindern scheinen vor allem Kinder
mit FCD im rechten Schldfenlappen
beztiglich ihrer schulischen Leistun-
gen zu profitieren. Dariiber hinaus
profitieren Kinder oft deutlich im
Hinblick auf ihr Sozialverhalten.
Neue Langzeitdaten zeigen, dass
postoperativ sowohl Patienten (bzw.
Eltern) als auch die behandelnden
Arzte zuriickhaltend mit dem Abset-
zen der antikonvulsiven Medikation
sind. Bei ca. 40 % der Patienten wer-
den Medikamente deutlich reduziert,

anfallsfrei

Samstag, 15. 09. 2012
12.45-13.45 Uhr
Saal G-2

LUNCHSYMPOSIUM

bei ca. 20 % komplett abgesetzt.
Beiinoperablen FCD-Patienten kann
eine Vagusnervstimulation als Palli-
ativverfahren eingesetzt werden.
Hierunter werden zwar nur ca. 2 %
der Patienten komplett anfallsfrei,
eine Anfallsreduktion um mehr als
50 % sieht man hingegen bei 25-50 %
der mit VNS behandelten Patienten.
Inwieweit neue Stimulationsverfah-
ren wie die Tiefenhirnstimulation im
Thalamus bei Patienten mit bihemi-
sparalen Dysplasien oder eine res-
ponsive Neurostimulationen des
Kortex bei Patienten mit einer FCD
in Sprache- oder Motorik-tragenden
Hirnregionen eine Chance bieten
kann, ist noch Gegenstand intensiver
Untersuchungen.
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Friihgeburtlichkeit

Neonatologische Nachsorge

In der Kinderarztpraxis

Christian Nonhoff, Diisseldorf

Welche Rolle spielt der niedergelas-
sene Kinderarztin der Nachsorge von
Frithgeborenen? Der niedergelassene
Kinderarzt bildet die zentrale
Schnittstelle in der komplexen Nach-
betreuung Frithgeborener und von
Kindern mit komplizierten neonato-

, N
Familie Hausliche

logischen Krankheitsbildern. Neben
der padiatrischen Grundversorgung
mit Vorsorgen, Impfungen und
regelmifligen Entwicklungskontrol-
len, koordiniert der Kinderarzt unter
Kenntnis der héuslichen Situation
und der lokalen Gegebenheiten die

Kinderkranken:

pflege

e

Abb. 1: Komplexversorgung neonatologischer Patienten in der Kinderarztpraxis.

Praktische gastroenterologische Probleme

Fremdkorperingestionen
und Ingestionsunfalle

Jost Kaufmann & Michael Laschat, Kéln

Fremdkorper

Fremdkorper unterschiedlichster Art
werden vor allem von Kindern unter
5 Jahren verschluckt. Es ist unklar, ab
welcher Grofle oder Beschaffenheit
ein Fremdkorper entfernt werden
sollte, Evidenz dazu liegt nicht vor.
Sicherer Interventionsbedarf ist bei
Schmerzen, Schluckstérungen oder
Atemnot durch Kompression der
Trachea gegeben. Manche Autoren
postulieren, dass progressives endo-
skopisches Entfernen von Fremdkor-
pern zu einer Reduktion an Morbi-
ditit und  Operationshdufigkeit
fithren kann. Beispielsweise wird es
meist als ibliches Vorgehen
beschrieben und empfohlen, Miin-
zen zu extrahieren, auch wenn dies
mit hohen Kosten verbunden ist und
letztendlich Unklarheit tiber die Not-
wendigkeit besteht [1]. Neben der
Bergung mit Hilfe eines Gastroskop
besteht auch die Moglichkeit der
Extraktion von Miinzen aus dem
Osophagus mit Hilfe eines Fogarty-
Katheter unter Durchleuchtung [2].
Ein Vorteil kann darin gesehen wer-
den, dass dies ohne Narkose erfolgen
kann, nachteilig erscheinen die

Strahlenbelastung und die fehlende
Darstellung des Osophagus, so dass
Lasionen oder Stenosen nicht darge-
stelltund entsprechend nicht erkannt
werden. Grundsitzlich sollte bei
jedem Fremdkorper, der aufgrund
seiner Groéfe und Form nicht sicher
auf normalem Weg ausgeschieden
wird abgewogen werden, ihn gastro-
skopisch zu bergen, solange es noch
geht. Ein Aspekt bei der Beratung der
Eltern besteht auch darin, im Falle
eines spiter endoskopisch nicht
mehr erreichbaren Passage-Stop und
dementsprechendem chirurgischem
Interventionsbedarf nicht juristisch
angreifbar zu sein.

Batterien

Die Ingestion von Batterien stellt eine
besondere Bedrohung dar, wobei
manche Ubersichten eine Zunahme
schwerwiegender Schaden beschrei-
ben. Dies konnte einerseits durch
Verbreitung,
andererseits durch eine Erhéhung

eine  zunehmende
der Ladung einer einzelnen Batterie
erklarbar sein [3]. Vor allem der
Stromfluss kann als schidigendes
Agens identifiziert werden [4]. Dabei

Dr. Christian Nonhoff

Folgeuntersuchungen und sorgt fiir
Kontinuitdt der Foérderungen und
Uberwachung der notwenigen The-
rapien. Der Arzt begleitet die Familie
vonder intensivmedizinischen Uber-
wachung in den normalen Alltag.

Die Praxis muss fachlich, technisch,

Dr. Jost Kaufmann

entsteht Salzsdure an der Anode und
Natronlauge an der Kathode. Wahr-
scheinlich tragt auch die direkte Sti-
mulation der Muskulatur mecha-
nisch zur innerhalb kiirzester Zeit
entstehenden Schadigung bei und
verhindert ein Weiterwandern der
Batterie. Daher mussin jedem Fall bei
Ingestion einer Batterie eine sofortige
endoskopische Extraktion angestrebt
werden. Damit kann die Rate an Per-
forationen reduziert werden, die
unmittelbar, aber auch mit erheb-
licher zeitlicher Latenz auftreten
konnen. Fistelbildungen in Trachea,
Aorta oder Mediastinum mit ent-
sprechend lebensbedrohlichen Fol-
gen sind keine Seltenheit und treten
auch bei zuvor vollig asymptomati-
schen Kindern auf [5].

Verdtzungen

Veritzungen des Osophagus treten
bei der Ingestion von Sduren, Laugen
oder Bleichmitteln auf, wobei Jungen
und Kinder, die viele Geschwister-
kinder haben, héufiger betroffen
sind. Typische Symptome sind
Erbrechen (auch blutig), Hypersali-
vation sowie retrosternale oder gas-

Tab. 1: Beispiele fiir neonatologische Diagnosen in der padiatrischen Praxis.

* Frithgeborene

* SGA/Makrosomie

* Komplexe Fehlbildungen/Syndrome
* Retinopathia pramaturorum

* Bronchopulmonale Dysplasie

* Nekrotisierende Enterokolitis

» Asphyxie/Hypoxisch-ischidmische Encephalopathie

* Apnoe-Bradykardie-Syndrom
* Neugeborenen-Krampfanfalle

e Intrakranielle Himorrhagie/Hydrocephalus

* Infantile Cerebralparese

© Zustande/Schadigung/Erkrankungen durch mitterliche Schwangerschafts-
komplikationen und Risiko-Schwangerschaft

* Endokrinologische Stérungen
* Konnatale Infektionen

* Postnatale Erndhrungsstérungen/Stoffwechselstérungen

personell und logistisch auf die kom-
plexe Nachbetreuung solcher Patien-
ten eingestellt sein, um Infektions-
wege zu vermeiden, kompetent und
ganzheitlich beraten zu kénnen und
Folgeerkrankungen rechtzeitig zu
diagnostizieren. Die Praxis sollte
obligat mindestens tiber ein Akutla-
bor, ein Pulsoxymeter, Sonographie,
Inhalationsmoglichkeit und einen
eigenen Wartebereich fiir Neugebo-
rene verfiigen. Die Praxis sollte tiber
Konzepte zur Betreuung kranker
Neugeborener mit standardisierten
Untersuchungsintervallen und -ab-
ldufen mit entsprechend geschultem
Personal verfiigen und auf Notfille
eingestellt sein.

Der Kinderarzt in der Praxis stellt
somit die Schliisselfigur in der Nach-
betreuung neonatologischer Patien-

trale Schmerzen. Bei einem dadurch
begriindeten klinischen Verdacht
oder sichtbaren Schaden im Mund ist
in jedem Fall eine endoskopische
Untersuchung indiziert. Diese sollte
eine griindliche direkte Pharyngo-
und Laryngoskopie mit einschlielen,
um auch dortige Schdden zu erken-
nen. Als Standardvorgehen bei
hohergradigen Lésionen gilt die
parenterale Erndhrung, eine Verab-
reichung von Antibiose und Kortiko-
iden, wobei es keinerlei Studien gibt
die eine Evidenz fiir dieses Vorgehen
liefern konnten [6]. Bei einer Perfo-
ration sind die Empfehlungen wider-
spriichlich, ob primér konservativ [7]
oder operativ [8] vorgegangen wer-
densollte. Unter der Vorstellung, den
Osophagus zu schienen und mindes-
tens ein Restlumen aufrecht zu erhal-
ten, sollte eine nasogastrale Sonde
platziert werden, die bei fehlenden
gastralen Lasionen auch unmittelbar
zur Erndhrung benutzt werden kann.
Nach hohergradigen Verdtzungen
besteht eine in der Literatur unter-
schiedlich bezifferte Rate an funktio-
nell bedeutsamen Stenosen. Auch
hier ist nicht geklart, ob ein primér
chirurgisches Vorgehen indiziert ist.
Die klinische Erfahrung zeigt jedoch,
dass mit oft langwierigen Bougierun-
gen eine Operation vermieden wer-
den kann.
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Was ist evidenzhasiert?

Impfungen bei primadren
Immundefekten

Wilma Mannhardt-Laakmann, Mainz

Priv.-Doz. Dr. Wilma
Mannhardt-Laakmann

Patienten mit primdren, angeborenen Immundefekten (PID) sind aufgrund der eingeschrankten Immun-
funktion einem besonderen Infektionsrisiko ausgesetzt. Dementsprechend sind aktive Impfungen poten-
ziell besonders niitzlich. Sie haben zum Ziel, die Erkrankung zu verhindern (Impferfolg +), ohne den
Patienten durch die Impfung zu gefdahrden (Impfrisiko —). Der Impferfolg basiert auf der Induktion einer
effektiven immunologischen Gedachtnisantwort, die ausschlieBlich von erregerspezifischen T- und B-
Lymphozyten vermittelt wird. Gerade diese Funktion ist bei PID in unterschiedlicher Weise beeintrachtigt.

Inaktive Totimpfungen sind fir den
Patienten ungefihrlich, allerdings
kann der Impferfolg ausbleiben. Je
nach klinischer Manifestation des
Immundefektes konnen Lebend-
impfungen allerdings durch Ver-

mehrung der Impfviren aus einer

Impferfolg

Protektion vor
impfpraventablen
Infektionserkrankungen
?

attenuierten  Lebendvakzine im
immundefizienten Empfanger selbst
gefahrlich werden (Abb. 1).

Impfstudien mit einer signifikanten
Anzahl von Patienten wurden bei
Kindern mit PID aufgrund der nie-

drigen Patientenzahlen bislang nur

Impfrisiko

Gefahr der
Infektion durch
attenuierte Impferreger
(Lebendimpfung)

Abb. 1: Impfungen bei primaren Immundefekten 1.

Pharmakoresistenz von Epilepsien

Definition und Rolle der
neuen Antiepileptika

Christian G. Bien, Bielefeld

Seit der Aufnahme des Phenobarbitalins in das therapeutische Armamentarium der

vereinzelt durchgefithrt. Man kann
aber versuchen, die Ergebnisse der
Impfstudien von Patienten mit
sekundiren Immundefekten (z. B.
HIV) kritisch auf das Vorgehen bei
PID-Patienten zu iibertragen. Um

abzuleiten, missen Impfrisiken und
zu erwartender Impferfolg besonders
sorgfiltig gegeneinander abgewogen
werden (Abb. 2).

Fazit fiir die Praxis

« Nach genauer Diagnose des prima-
ren Immundefekts mit Hilfe gene-
tischer Untersuchungen
Labordiagnostik im  speziellen
immunologischen Funktionslabor
sollte fiir die Betroffenen ein indivi-
duelles Impfkonzept unter Abwi-
gung von Risiko und Nutzen erstellt
werden.

« Alleverfiigbaren inaktivierten Imp-
fungen einschliefllich der Konju-
gatimpfungen gegen Pneumokok-
ken und Meningokokken und der
HPV-Impfung fiir Mddchen ab 12
Jahre sowie die jahrlichen Impfun-
gen gegen Influenza sollten praven-
tiv eingesetzt werden.

« Um einen optimalen Impferfolg zu

sowie

Impfempfehlungen fiir Letztere  garantieren, sollte ein giinstiger
Impferkrankung? Protektion?

Inaktivierte Impfung nein 1
Lebendimpfung jal }

Impfstoff  |Komplikation Defekte

BCG Di BCGitis T,G, Innate

Typhus oral |7 G, Innate

Polio oral _|Paralytische Polio B,1/8

Rotaviren |Protrahierte Diarrho /8

M |Enzephalitis, Pn ie |BT/B

|Enzephalitis, Py T/B, NKT(D)

@ | Lebendimpfungen bei P dizi

Abb. 2: Impfungen bei primaren Immundefekten 2.

Prof. Dr.
Christian Bien

Neurologie vor 100 Jahren ist die medikamentdse Therapie die zentrale Saule der
Epilepsiebehandlung. Es gibt nahezu keine Epilepsiepatienten mehr, die nicht pharma-

kotherapeutisch behandelt werden.

Das Erreichen von Anfallsfreiheit
(nicht jedoch eine blofle Anfallsre-
duktion) ist einer der starksten Pra-
diktor fiir hohere Lebensqualitat und
ein iiberlegenes berufliches und fami-
lidgres Outcome. Daher ist eine geldu-
fige Dichotomisierung von Epilep-
siepatienten nur naheliegend: in
solche, die auf die medikamentose
Behandlung hin anfallsfrei wurden,
versus diejenigen, bei denen die
Anfille trotz Pharmakotherapie per-
sistierten. Fur die letztere Gruppe
sind verschiedene Adjektive in
Gebrauch. Man bezeichnet die Pa-
tienten als ,pharmakoresistent,
»medikamentenresistent, ,thera-
pieresistent®, ,refraktir® o. 4. Im
angelsdchsischen Schrifttum scheint
sich der Begriff ,drugresistant®
durchzusetzen.

Was ist Pharmakoresistenz
tiberhaupt?

Bis vor kurzem existierte keine ver-
bindliche oder breit akzeptierte Defi-
nition von Pharmakoresistenz. Eine

ad hoc Task Force der Internationa-
len Liga gegen Epilepsie, hervorge-
gangen aus der Kommission ,, Thera-
peuticStrategies“, hat erst 2010 eine
solche Definition vorgelegt (Kwan P
et al., Epilepsia 2010; 51: 1069-1077;
deutsche Ubersetzung von Giinter
Kriamer in Akt Neurol 2010; 37: 372-
381).Der Task Force ging es dabei um
eine klinisch-praktische Definition,
die vor allem einen Zeitpunkt
anzeigt, zu dem eine Diagnose- und
Behandlungstiberpriifung, vorzugs-
weise in einem Epilepsie-Zentrum
erfolgen sollte. Zunichst legte die
Task Force fest, was tiberhaupt eine
verwertbare oder aussagekriftige
therapeutische Intervention ist, und
anschlieflend, wie viele solcher Inter-
ventionen gescheitert sein miissen,
damit Medikamentenresistenz dia-
gnostiziert werden kann. Die Auto-
ren gelangen schliefilich zu folgender
Definition: ~ ,Keine  anhaltende
Anfallsfreiheit trotz geeigneter Be-
handlungsversuche mit zwei vertra-
genen und angemessen ausgewéhlten

und eingesetzten Antiepileptika-
Anwendungen (Mono- oder Kombi-
nationstherapien).“

Unter ,anhaltend wird verstanden:
fir 21 Jahr oder >3x das langste
anfallsfreie Intervall vor der Inter-
vention. Ob ein Behandlungsversuch
»geeignet” (adequate) ist, wird durch
die Anfalls- bzw. Epilepsieform des
Patienten bestimmt (nicht geeignet
wire z. B. Carbamazepin gegen gene-
ralisierte myoklonische Anfille). Die
»Angemessenheit®  (appropriate-
ness) bestimmt sich danach, ob eine
ausreichende ~ Dosishéhe  und
Behandlungsdauer bestanden haben.
Die Autoren stiitzen sich bei ihrem
Vorschlag, die Grenze bei zwei
gescheiterten Antiepileptika festzu-
legen, auf die Ergebnisse etwa einer
Handvoll epidemiologischer Studien
zur Mittelfristprognose medikamen-
tos behandelter Epilepsien bei Kin-
dern wie bei Erwachsenen. Diese Stu-
dien zeigen recht tibereinstimmend,
dass die Chance auf Anfallsremission
nach zwei erfolglosen Therapien

bestenfalls mafligist. Die Autoren der
ILAE-Studie betonen, dass mit dieser
Festlegung nicht mehr als eine Hypo-
these aufgestellt worden ist, die in
nachfolgenden prospektiven Studien
uberpriift werden kann und tber-
priift werden sollte, um gegebenen-
falls korrigiert zu werden.

Die Rolle der neuen
Antiepileptika

Die Definition von Pharmakoresis-
tenz stiitzt sich im Wesentlichen auf
Studien, die zwischen 2000 und 2009
publiziert wurden und die daher nur
zum Teil die neuen oder neuesten
beriicksichtigen
konnten. Daher fanden vor allem

Antikonvulsiva

zwei ,back to back® in einer fithren-
denneurologischen Zeitschrift publi-
zierte Arbeiten ein starkes Echo:
Beide stellten die pessimistische Aus-
sicht fiir Patienten mit zwei geschei-
terten Therapieversuchen infrage
(Luciano AL & Shorvon S., Ann Neu-
rol2007; 4: 375-381; Callaghan BC et
al., Ann Neurol 2007; 4: 382-389). Sie
fanden nidmlich bei ,,pharmakoresis-
tenten Patienten“ einen Anteil von
Remissionen von 28 bzw. 19 % tiber
einen Zeitraum von =12 bzw. 26
Monaten. In der Callaghan-Studie
gehorten dabei vier der fiinf Substan-
zen, deren Zudosierung zu ,,Anfalls-
freiheit® fithrte, zu den neuen Anti-
konvulsiva.

Dieselbe Gruppe dampfte aber spiter
den durch diese Beobachtungen aus-
gelosten Optimismus wieder (Callag-
han B et al.,, Epilepsia 2011; 3: 619-
626): Bei weiterer Beobachtung ihrer

Impfzeitpunkt gewihlt werden und
evtl. eine zusitzliche Boosterimp-
fung erfolgen.

« Immunglobulingaben und Stamm-
zelltransplantation ~ modifizieren
die Impfantwort.

« Impfungen mit Lebendimpfstoffen
sind bei PID im Allgemeinen
kontraindiziert. Hiervon sind Aus-
nahmen moglich, die je nach
Krankheitsbild individuell gepriift
werden miissen.

« Differenzierte Impfempfehlungen
mit Zuschnitt auf einzelne Patien-
tengruppen sowohl bei spezifischen
alsauch bei unspezifischen Immun-
defekten miissen zukiinftig weiter-
entwickelt werden, um Impfliicken
bei Patienten mit Immundefizienz
sinnvoll und risikogerecht schlie-
Ben zu konnen.

KORRESPONDENZADRESSE

Priv.-Doz. Dr. Wilma Mannhardt-Laakmann
Universitatsmedizin Mainz

Zentrum Kinder- und Jugendmedizin
Padiatrische Immunologie und
Rheumatologie

LangenbeckstraBe 1, 55131 Mainz
wilma.mannhardt-laakmann
@unimedizin-mainz.de

PROGRAMMHINWEIS

Samstag, 15. 09. 2012
10.30-12.15
Saal 3

Das krankhaft infektanfallige
Kind

Kohorte zeigte sich namlich bei den
anfallsfrei gewordenen Patienten ein
5-Jahres-Riickfallrisiko von 71 %.
Anfallsfreie Zeitraume von 6 (-12)
Monaten sind also zu kurz, um eine
verlidssliche Remission anzuzeigen.
Insofern gibt es gegenwirtig keine
belastbaren Argumente dafiir, dass
die neuen AED die Zahl pharmako-
resistenter Patienten entscheidend
vermindert hétten. Insofern liegt das
Potential neuer Antikonvulsiva eher
aufanderen Feldern wie zum Beispiel
der Verbesserung der Vertréglichkeit
(der Substanzen selbst, aber auch der
Kombination der Substanzen mit
anderen Antikonvulsiva, etwa durch
Verminderung  pharmakokineti-
scher Interaktionsrisiken).
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Ernahrung

Diatetik bei Zoliakie

Katrin Schliiter, Hannover

Die Zdliakie ist eine Erkrankung des Diinndarms und besteht aus einer lebenslangen
Unvertraglichkeit von Gluten (Gliadin). Gluten ist das KlebereiweiB unserer

Katrin Schliiter

einheimischen Getreidesorten Weizen, Roggen, Gerste, Hafer, Dinkel und Griinkern.
Diese Getreidearten miissen nach der Diagnosestellung komplett gemieden werden.

Nach jeder Diagnosestellung sollte
eine professionelle Erndhrungsbera-
tung durch eine Diitassistentin,
Diplom Oecotrophologin oder Er-
nihrungsmediziner erfolgen. Beur-
teilt und bewusst glutenfrei ausge-
wihlt werden miissen:

odie von Natur aus glutenfreien
Lebensmittel,

« verpackte Lebensmittel,

+ lose verkaufte Lebensmittel z. B. an
der Fleischtheke, Marktstinden
und Lebensmittel im AufSer-Haus-
Verzehr z. B. Restaurant, Bistro,
Mensa, Kantine.

Bewertung von Natur aus
glutenfreie Lebensmittel
Glutenfreie Lebensmittel werden im
Direktversand, im Reformhaus, in
Apotheken, Drogerie- und Super-
markten sowie zahlreichen Internet-
Shops angeboten.

Niéhrmittel (Getreide-Ersatz): Kar-
toffeln, Mais, Reis, Hirse, Buchwei-
zen, Amaranth, Quinoa, Teff- und
Bananenmehl, Kastanienmehl
Glutenfrei hergestellte Mehle, Back-
und Teigwaren,

Obst & Gemiise: alle Sorten roh oder
TK ohne weitere Zutaten,

Milch & Milchprodukte: z. B. Jog-
hurt, Buttermilch, Sahne, Kefir,
Creme fraiche ,natur® Trinkmilch,
Naturkésesorten,

Fleisch, Fisch, Ei: alle Sorten unzu-
bereitet, Gefliigel, Fisch, Krusten-
und Schalentiere unzubereitet,
Speisefette: Ole (Ausnahme: kaltge-
presstes Weizenkeimol) Plattenfette
(Kokosfett) Butter, Margarine,
Getridnke: Mineralwasser, Bohnen-
kaffee, nicht aromatisierter Tee,
Wein, klare Spirituosen,

Weiteres: Zucker, Honig, Gelee,
Konfitiire, Salz, reine Gewiirze, fri-
sche Kréuter.

Da das Prolamin im Hafer (Avenin)
um 60 % geringer ist als das Gliadin
im Weizen wurde immer wieder dis-
kutiert, ob Hafer fiir die glutenfreie
Erndhrung freigegeben werden kann.
In verschiedenen Studien hat die
iiberwiegende Mehrheit der Proban-
den unter tdglichem Verzehr von
50 g nicht kontaminiertem Hafer
(<20 ppm) keine Beschwerden ent-
wickelt.

Der wissenschaftliche Beirat der
Deutschen Zoliakiegesellschaft hat
daraufhin im Februar 2011 eine Stel-
lungnahme zum Verzehr von Hafer
in der glutenfreien Erndhrung abge-
geben: ,,da die Toleranzschwelle von
jedem Zoliakiebetroffenen auf Glu-
ten sehr unterschiedlich ist, kann der
Verzehr von nicht kontaminiertem
Hafer nicht freigegeben werden.
Wenn ein érztliches Aufklarungsge-
spriach und begleitende, regelmaflige

Tab. 1: EU-Verordnung fiir glutenfreie Lebensmittel ab 2009; die Regelung tritt fiir alle

Hersteller ab 2012 in Kraft.

Anwendungsbereich Zusammensetzung Kennzeichnung
Didtetische Lebensmittel <20 ppm Glutenfrei

speziell fir Personen

mit Glutenintoleranz 20-100 ppm ,Sehr geringer Glutengehalt*
Lebensmittel des <20 ppm Glutenfrei

allgemeinen Verzehrs

Kontrolluntersuchungen von Blut
und ggf. Diinndarmbiopsie erfolgt,
kann einem Verzehr von 50 g nicht
kontaminiertem Hafer/Tag zuge-
stimmt werden.*

Problematisch ist der Bezug von
nicht kontaminiertem Hafer (<20

ppm).

Bewertung von verpackten
Lebensmitteln

Seit dem 25. 11. 2005 gilt europaweit
die neue Allergenkennzeichnung. Zu
den 14 Hauptallergenen, die auf dem
Etikett stehen miissen, zihlen u. a.
auch glutenhaltige Getreide. Obwohl
mit dieser Kennzeichnung viel Klar-
heit in die Beurteilung der Zutaten-
liste gekommen ist, gibt es weiterhin
Verunsicherungen fiir den Zoliakie-
Patienten.

Eine professionelle Erndhrungsbera-
tung muss eine ausfithrliche Schu-
lung in der Beurteilung von verpack-
ten Lebensmitteln in Bezug auf die
Glutenfreiheit durchfithren. Zusétz-
lich bringt die Positiv-Liste der Deut-

—— Milcherndhrung

Alter (Monate)
0 1 2 3 4 &

1 L 1 1 1 1 1 | 1 1 1

schen Zoliakie Gesellschaft (DZG)
Sicherheit in der Beurteilung.

Die Lebensmittelindustrie hat unter-
schiedliche Erzeugnisse entwickelt,
die unter , glutenfrei“ oder dhnlichen
Bezeichnungen angeboten werden.
Um fiir Klarheit zu sorgen und um
eine Verwirrung der Verbraucher
durch verschiedene Arten von Pro-
duktbezeichnung auf nationaler
Ebene zu vermeiden, sollen die
Bedingungen fiir die Verwendung
von Bezeichnungen fiir das Nicht-
vorhandensein von Gluten auf EU-
Ebene festegelegt werden.

Bewertung fiir lose verkaufte

Lebensmittel und fiir Lebens-
mittel im AuBer-Haus-Verzehr
Die
nicht fir unverpackte Lebensmittel
(Wursttheke, Backer, Wochenmarkt
...) oder fiir Speisen aus der Gastro-

Allergenkennzeichnung  gilt

nomie und Gemeinschaftsverpfle-
gung (Kantine, Schulverpflegung,
Restaurant, Fast Food).

Die Beurteilung auf Glutenfreiheit
wird dem Zoliakie-Patient hier
erschwert. Die Befragung von Fach-
verkdufern, die Einkaufshilfe von der
DZG und Informationen aus Selbst-
hilfegruppen und Internet-Foren
konnen hier helfen. Bei Speisen aus
der
schaftsverpflegung bietet es sich an,

Gastronomie und Gemein-

den Koch zu fragen. Viele Gemein-
schaftsverpflegungen werden von
GrofSkiichen mit TK-Verpflegung
beliefert (apetito, bofrost, Meyer-

Einfithrung
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von Beikost
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Abb. 1: Erndhrungsplan fiir das 1. Lebensjahr von Forschungsinstitut fiir Kinderernadhrung

(FKE).

Mentii ....). Diese Firmen und auch
Fast-Food-Ketten haben Nahrwerte
und Zutaten (Gluten) auf ihrer
Homepage veréffentlicht.

Pravention der Zéliakie in der
frithkindlichen Erndhrung
Informationen zur Interventionstu-
die Europa ,,PreventCD* finden sich
unter www.preventceliacdisease.com.
Die Studie untersucht den Zusam-
menhang zwischen frihkindlicher
Erndhrung und Entwicklung einer
Zoliakie in Risikofamilien; Durch-
fihrung: 2007-2010.

Fazit

Stillen hat einen préventiven Effekt

u. a. auf Zoliakie. Bei Sduglingen mit

genetischer Disposition soll gluten-

haltiges Getreide in kleinen Mengen

zwischendem 5.und 7. Monatin Ver-

bindung mit Muttermilch eingefiihrt

werden.

Das Forschungsinstitut fiir Kinderer-

nihrung Dortmund (FKE) hat die

folgenden praktischen Empfehlun-

gen fir die praventive Glutengabe

zwischen dem 5. bis 7. Monat her-

ausgegeben:

« Brotrinde, Dinkelstange, Vollkorn-
zwieback knabbern,

« Gemiise-Kartoffel-Fleisch-Brei mit
Getreide andicken,

» Gemiise-Nudel-Fleisch-Brei  (an
Stelle von Kartoffel Nudel geben),

« Milch-Getreide-Brei mit glutenhal-
tigem Getreide einfiihren,

« bei voller Portion glutenhaltiges
und glutenfreies Getreide mischen.
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Zoliakie — immer wieder eine
medizinische und diatetische
Herausforderung

Zentrum fiir Seltene Erkrankungen gegriindet

Am 21. Juni 2012 eroffnete die Ulmer Universitatsmedizin ihr neues Zentrum fiir Seltene Erkrankungen
(ZSE Ulm). Ziel des neuen Anlaufpunktes ist u. a. eine verbesserte regionale und iiberregionale Betreu-
ung von Patientinnen und Patienten, die durch interdisziplindare Sprechstunden und eine generell enge
Zusammenarbeit verschiedener medizinischer Fachrichtungen in Bezug auf Friiherkennung, Diagnostik,
Therapie und Nachsorge, aber auch Forschungs- und Fortbildungsseminaren fiir Arzte erreicht werden soll.

»Bei seltenen Erkrankungen ist es
besonders wichtig, dass Forschung
und  medizinische = Versorgung
gemeinsam nach Therapiemoglich-
keiten suchen®, sagte Bundesministe-
rin Annette Schavan, ,denn nur
wenn es gelingt, das Expertenwissen
tber Disziplinen und Landergrenzen
hinweg auszutauschen, kénnen dar-
aus Therapieerfolge entstehen.“

»Oftmals ist bei seltenen Erkrankun-
gen die Diagnosedauer von etwa 15
Jahren viel zu lang®, erldutert Prof.
Dr. Frank Lehmann-Horn, Hertie-
Seniorforschungsprofessor und Vor-
standsmitglied des neuen ZSE Ulm.
»Hinzu kommt, dass fiir eine endlich
erkannte seltene Erkrankung oftmals
keine spezifischen Therapien zur
Verfiigung stehen. Zwei wichtige

Faktoren, die Betroffenen eine
gezielte Krankheits- und Lebensbe-
wiltigung sehr schwer machen - hier
ist das gesamte familidre und berufli-
che Umfeld gefordert, an das wir uns
mitunseren interdisziplindren Ange-
boten ebenfalls wenden werden.*

Insbesondere die Wichtigkeit eines
breitgeficherten Angebots mit fun-

dierter Forschung und Behandlung

einerseits und psychosozialer Hilfe-
stellung andererseits unterstrichen
die weiteren Redner auf der Griin-
dungsfeier, zu denen Ulms Oberbiir-
germeister Ivo Gonner und Prof. Dr.
Klaus-Michael Debatin, Vizeprisi-
dent fiir Medizin an der Universitat
Ulm und Arztlicher Direktor der Kli-
nik fiir Kinder- und Jugendmedizin,
sowie Dr. Steve Groft vom National
Institute of Health, Washington, DC,
gehorten.

Eva Luise Kohler sprach als Vertrete-
rin der Eva Luise & Horst Kohler Stif-
tung und Schirmherrin der ACHSE
e. V. (Allianz Chronischer Seltener
Erkrankungen). Sie betonte, dass die
Griindung des neuen Zentrums dazu
beitrage, die Forschung weiter vor-

anzutreiben. Schliefflich kénne die
Entschliisselung seltener Krankhei-
ten zum Verstehen grundlegender
Prozesse beitragen, die auch Ursache
fir weitaus hdufigere Erkrankungen
sein konnen.

Prof. Dr. Reinhard Dengler, Vor-
stand der Deutschen Gesellschaft fiir
Muskelkranke e. V., wies in seinem
Schlusswort darauf hin, dass seltene
Erkrankungen weniger im Fokus von
Politik, Krankenkassen und der
Offentlichkeit stehen, als z. B. ein
Herzinfarkt oder ein Schlaganfall.
Deshalb sei eine Biindelung der
Krifte und ein Zusammenschluss zu
groferen Verbiinden sinnvoll.

Quelle: idw 2012
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BUCHTIPPS

Jonathan J. Williams, Peter D. Hill

A Handhook for the
Assessment of
Children's Behaviours

622 Seiten

John Wiley&Sons

1. Auflage (20. April 2012)
Sprache: Englisch
ISBN-10: 1119975891
Preis: 67,99 €

This ground-breaking book takes a
new approach to the assessment of
behaviour in children and adoles-
cents. Written by an expert author
team, combining one (Jonathan
Williams) with higher qualifications
in general practice, child neuropsy-
chiatry, and child and adolescent psy-
chiatry, with one (Peter Hill) with
higher qualifications in medicine,
paediatrics and child and adolescent
psychiatry, the book draws on many
thousands of multidisciplinary case
discussions, at Great Ormond Street
Hospital, in the Children’s Multispe-
cialty Assessment Clinic in North
London, and in private practice.

The book is ideal for the busy mental
health professional working in a
small team. Organised to allow rapid
look-up of behaviours with compre-
hensive lists of their possible causes,
it synthesizes research evidence and
clinical experience.

09.-13.09. 2012

40t Annual Meeting of the International
Society for Pediatric Neurosurgery (ISPN)
Sydney, Australien
www.ispn2012sydney.org

20.-23.09. 2012

515t Annual Meeting of the European
Society for Paediatric Endocrinology —
ESPE

Leipzig

www.espe2012.org

21.-29.09. 2012

50. Jahrestagung der Osterreichischen
Gesellschaft fiir Kinder- und Jugend-
heilkunde JUBILAUMSVERANSTALTUNG
Salzburg, Osterreich

29.-30. 09. 2012

Kompaktkurs Padiatrische Allergologie
der Westdeutschen Arbeitsgemein-
schaft fiir Padiatrische Pneumologie
und Allergologie e.V. (WAPPA)

Bonn

James H. Moller, Julian I. E. Hoffman

Pediatric Cardio-
vascular Medicine

1094 Seiten

John Wiley&Sons

2. Auflage (20. Februar 2012)
Sprache: Englisch

ISBN-10: 1444335898

Preis: 176,08 €

The first edition of this text, edited by
two of the world’s most respected
pediatric cardiologists, set the stan-
dard for a single-volume, clinically
focused textbook on this subject. This
new edition, revised and updated by
contributors representing today’s
global  thought leaders, offers
increased coverage of the most
important current topics, such as
pediatric electrophysiology, congen-
ital heart disease, cardiovascular
genetics/genomics, and the identifi-
cation and management of risk fac-
tors in children, while maintaining
the clinical focus. Published with a
companion website that features
additional images for download, self-
assessment questions designed to aid
readers who are preparing for exam-
inations, and other features, Pediatric
Cardiovascular Medicine, Second

Edition, is the perfect reference for
residents, fellows, pediatricians, as
well as specialists in pediatric cardi-

ology.

VWILEY- BLACKWELL

03.-05. 10. 2012

ECPR 2012 — European Course of
Paediatric Radiology

Jena

www.ecpr2012.uk-j.de

05.-07. 10. 2012
DGKJ-Repetitorium Padiatrie
KoIn
www.dgkj.de/veranstaltungen/

05.-08. 10. 2012

44™ Annual Congress of the
International Society of Paediatric
Oncology — SIOP

London, GroBbritannien
www.siop2012.org

06.-09. 10. 2012

44, Jahrestagung der Deutschen
Gesellschaft fiir Padiatrische
Kardiologie e.V. und Fachtagung des
Pflegepersonals

Weimar

www.dgpk.org

Ludwig Gortner, Sascha Meyer,
Friedrich Carl Sitzmann

Padiatrie

960 Seiten

Thieme, Stuttgart

4. Auflage. (11. Januar 2012)
Sprache: Deutsch

ISBN-10: 3131253347
Preis: 54,99 €

« Die komplette Padiatrie inkl. wich-
tiger angrenzender Fachgebiete
(z.B. HNO-und Augenheilkunde)
auf dem aktuellsten Informations-
stand - damit kénnen Sie sich sicher
fihlen!

« Das Repetitorium ist auf Priifungs-
relevanz gestestet - fiir eine mog-
lichst effiziente Prifungsvorberei-
tung.

« Zahlreiche hochwertige Abbildun-
gen - damit prigen sich Ihnen
Krankheitsbilder noch leichter ein.

« Hoher Praxisbezug durch Integra-
tion wichtiger Leitsymptome und
vieler klinischer Fallbeispiele -
damit fithlen Sie sich noch besser
vorbereitet.

« Optimale Ubersicht durch klare
Strukturierung - fiir eine perfekte
Orientierung.

Duale Reihe

e~
' l‘}\. N

gl

KALENDER PADIATRIE

08.-10. 10. 2012
11. Stuttgarter Kinderanasthesietage
Stuttgart

13.-17.10. 2012

40. Herbst-Seminar-Kongress
,Neue Leitlinien in der Kinder- und
Jugendmedizin — was ist relevant
des Berufsverbandes der Kinder und
Jugendarzte e.V.

Bad Orb

13.-14.10. 2012

59. Kindertherapietage an der
Universitat Bremen

Bremen

26.-27.10. 2012

21. Jahrestagung der Arbeitsgemeinschaft
Padiatrische Dermatologie in der DDG
Minchen

Thomas Nicolai

Padiatrische Notfall-
und Intensivmedizin:
Kitteltaschenbuch

540 Seiten

Springer Berlin Heidelberg;
4. Aufl. 2012. Mit Falttafeln
(12. Oktober 2011)
Sprache: Deutsch

ISBN-10: 3642206840
Preis: 39,95€

Die pédiatrische Intensivstation steht
am Schnittpunkt zwischen allge-
Kinderheilkunde, Inten-
sivmedizin und Anisthesie. Padiater
gesamten Intensivteam
sehen sich ganz speziellen und breit
aufgeficherten Anforderungen ge-
geniiber. Sowohl intensivpflichtige
Krankheitsbilder als auch klinische
Notfallsituationen wie Verbrennun-
gen, Vergiftungen und Ingestionen
gehdren zum téglichen Spektrum.
Hier heifdt es schnell und effizient
handeln.

So gelingt die sichere und erfolgre-
iche Akutversorgung in klinischen
Notfillen beim Kind: Der Leitfaden
von Thomas Nicolai gibt knappe,
praxisbezogene Anweisungen und
Hinweise zur Differenzialdiagnostik,
zur Therapie und zum Monitoring
beim jeweiligen Krankheitsbild.

meiner

und das

Nicolai

Padiatrische

Notfall- und
Intensivmedizin

08.-10.11. 2012

15. interdisziplinares Symposium zur
entwicklungsfordernden und
individuellen Betreuung von
Friihgeborenen und ihren Eltern
Augsburg

www.stillen.de

23.-25.11.2012

JA-PED - 7. Gemeinsame Jahrestagung
der Arbeitsgemeinschaften fiir
Pédiatrische Endokrinologie und
Pédiatrische Diabetologie

Erlangen
www.ja-ped.de/index.php?id=50
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