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Grulworte
Liebe Kolleglnnen,

die 105. Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin
und Kinderchirurgie findet vom 12. bis 13. April 2013 in Magdeburg statt. Dazu mdchten wir die
Arzte, Schwestern und Pfleger aus Kliniken und dem niedergelassenen Bereich herzlich einladen.
Unsere Gesellschaft bietet ein breites Forum fur alle medizinischen Disziplinen, die das Kindes-
und Jugendalter betreffen. Am Freitagvormittag werden parallel Seminare zu den Themen
Sonographie, Reanimation, Praxisgriindung und Krankenpflege angeboten.

Fur diese Jahrestagung haben wir die Schwerpunkte Préavention, Palliativmedizin und Neues zur
Therapie seltener Erkrankungen ausgewahlt. Dafur konnten wir namhafte Referenten gewinnen,
die einleitend eine aktuelle Ubersicht zu den Hauptthemen geben.

Magdeburg hat eine Tradition als Tagungsort der STGKJM. Diesmal mochten wir Sie auf das
ehemalige Gelande der BUGA 1999 entfihren, wo die Tagung und der Gesellschaftsabend im
Grlnen, aber auch nicht weit vom historischen Zentrum entfernt, fir jeden etwas bieten wird.

Wir hoffen, dass wir Sie neugierig gemacht haben und freuen uns auf eine spannende Tagung.

Mit freundlichen GriiRen

Prof. Dr. med. Klaus Mohnike Prof. Dr. med. Gerhard Jorch
Tagungsprasident, Oberarzt Direktor
Universitatskinderklinik Magdeburg Universitatskinderklinik Magdeburg

Liebe Gesundheits- und Kinderkrankenpflegerinnen,

wir mdchten Sie recht herzlich zur Pflegefortbildung der Jahrestagung der Sachsisch-
Tharingischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie nach Magdeburg
einladen.

Fur die Pflegefortbildung haben wir die Schwerpunktthemen Diabetes mellitus und
Wachstumstherapie ausgewahilt.

Bei der Versorgung von Kindern und Jugendlichen ist eine gute interdisziplinare Zusammenarbeit
eine wichtige Voraussetzung fur den Behandlungserfolg.

Kranke Kinder und ihre Eltern bendtigen eine besondere Betreuung und Begleitung durch
kompetentes Personal in dafiir spezialisierten stationdren und ambulanten Einrichtungen.

Die Fahigkeiten, Uber den Tellerrand hinauszuschauen, Zusammenhdnge einzuschatzen,
Ver&nderungen mitzugestalten, flexibel einsetzbar zu sein sowie interdisziplindr zu denken sind fur
die Kinderkrankenpflege wichtiger als je zuvor.

Dieses Anliegen verdeutlicht unsere Fachtagung gemeinsam mit den Arzten und dem
wissenschaftlichen Programmangebot.

Wir freuen uns, Sie zu einer interessanten Jahrestagung mit anregenden Diskussionen zu
begrifl3en.

Prof. Dr. med. Klaus Mohnike Dipl. Krankenschwester Rita Hoenicke
Tagungsprasident Pflegedienstleitung
Universitatskinderklinik Magdeburg Universitatskinderklinik Jena



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Tagungsleitung

Prof. Dr. med. Klaus Mohnike

Universitatskinderklinik
Universitatsklinikum Magdeburg
Leipziger Stral3e 44

39120 Magdeburg

Telefon: 0391 — 6724031
Telefax: 0391 — 67290038
E-Mail: susann.empting@med.ovgu.de

Tagungsort

MESSE Magdeburg
Halle 1
Tessenowstralle 9
39114 Magdeburg

Parkmaoglichkeiten/Anreise mit 6ffentlichen Verkehrsmitteln

Kostenpflichtige Parkplatze sind direkt am Messegeldnde vorhanden.
Fur die Anreise mit 6ffentlichen Verkehrsmitteln nutzen Sie bitte die Stral3enbahnlinien 5 oder 6 bis
Haltestelle ,Messegelande/Elbauenpark®.

Internet

In der Messehalle 1 steht lhnen WLAN zur Verfigung. Ein Zugang kann fiir 24,00 Euro (Nutzung
wahrend der gesamten Veranstaltung) am Tagungsbiro erworben werden.

Organisation/Tagungsbiro

K.L.T. Group GmbH Dresden
Christina Norkus
Mlnzgasse 2

01067 Dresden

Telefon: 0351 — 4967312
Telefax: 0351 — 4956116
E-Mail: info@kitdresden.de

Vorstand der STGKJM

1. Vorsitzender: PD Dr. med. Ludwig Patzer, Halle (Saale)
2. Vorsitzender: Prof. Dr. med. Klaus Mohnike, Magdeburg
Schatzmeister: Dr. med. Christian Vogel, Chemnitz
Schriftfihrer: Dr. med. Norbert Lorenz, Dresden

1. Beisitzer: n.n.

2. Beisitzer: Dr. med. Simone Poétzsch, Plauen

Kooptierte Mitglieder: Dr. med. Gunther Gosch, Magdeburg
Dr. med. Andreas Baudach, Bad Salzungen
Prof. Dr. med. Felicitas Eckoldt, Jena



Tagungsgebihren (Anmeldung ab 11.02.2013)

Mitglieder der STGKJIM 60,00 Euro
Nichtmitglieder 70,00 Euro
Ehrenmitglieder frei
Studenten, Rentner frei
Pflegepersonal frei
Praxisbezogene Weiterbildung 40,00 Euro
Gesellschaftsabend 40,00 Euro

Informationen flr Referenten, Vortrags- und Posterautoren

Autoren, deren wissenschaftliche Beitrage als Vortrag oder Poster angenommen wurden, missen
sich zu den normalen Tagungsgebihren registrieren. Dies ist nicht automatisch durch die
Einreichung des Abstracts erfolgt.

Referenten: Im Vortragssaal sind Beamer und Notebook vorhanden. Bitte geben Sie lhre Vortrage
auf CD oder USB-Stick bis mindestens eine Stunde vor Beginn lhrer Prasentation im Mediencheck
ab.

Posterautoren: Fir die Posterprasentation stehen Posterwande zur Verfliigung (maximale Grol3e
der Poster: DIN AO, Hochformat, 84,1 cm x 118,9 cm), Befestigungsmaterial erhalten Sie im
Tagungsbiro. Die Poster sind am 12.04.2013 zwischen 08:00 und 14:00 Uhr anzubringen. lhre
Posternummer entnehmen Sie bitte den Seiten 19ff. Die Poster sind am 13.04.2013 bis 13:30 Uhr
von lhnen wieder abzunehmen. Poster, die bis zum Tagungsende nicht abgenommen wurden,
werden entsorgt.

Beim Posterrundgang am 12.04.2013 von 14:20 bis 15:20 Uhr wird erwartet, dass ein Autor
anwesend ist und wesentliche Inhalte des Posters vorstellt; daflir sind maximal funf Minuten je
Poster vorgesehen. Die Poster-Jury wird wahrend der Tagung drei Poster fiir den Posterpreis
auswahlen. Die Verleihung der Posterpreise findet am 13.04.2013 von 13:00 bis 13:40 Uhr statt.

Zertifizierung

Die Teilnahmebescheinigungen erhalten Sie im Tagungsbiro.

Arzte: Die Jahrestagung und die praxisbezogenen Weiterbildungskurse werden durch die
Arztekammer Sachsen-Anhalt als Fortbildungsveranstaltung anerkannt. Die Zertifizierung war
jedoch bei Drucklegung noch nicht abgeschlossen.

Die Teilnehmerlisten liegen im Tagungsburo aus; bitte halten Sie Ihre Barcodeaufkleber bereit.

Pflegekréfte: Im Rahmen der Registrierung beruflich Pflegender kdnnen fir diese Veranstaltung
insgesamt zehn Fortbildungspunkte (12.04.2013: 6 Punkte, 13.04.2013: 4 Punkte) angerechnet
werden.

Gesellschaftsabend am 12. April 2013 ab 19:00 Uhr im Jahrtausendturm

Zur Einstimmung des Abends erwartet Sie der Festvortrag ,C. W. Hufeland — Die Kunst, das
menschliche Leben zu verlangern® von Prof. Volker Hesse in der MESSE Magdeburg. Eine Fahrt
mit der Panoramabahn fihrt Sie dann durch den Elbauenpark zum Jahrtausendturm, einem
Bauwerk in Holz-Leimbinder-Konstruktion welches als architektonische und inhaltliche
Meisterleistung gilt. Eine Flhrung durch ,den schlausten Turm der Welt“ lasst Sie anschaulich
einen Einblick in Gber 6.000 Jahre Entwicklung von Mensch und Technik erleben. Nach dem
Abendessen im Turmrestaurant und der Verleihung der Ehrenmitgliedschaft kénnen Sie den
Abend gemiitlich mit Kollegen und Freunden ausklingen lassen.

Die Reservierung eines Tickets ist erforderlich; Preis pro Ticket 40,00 Euro inkKl.
BegrufRungsgetrank, Abendessen, Turmfihrung, Fahrt mit der Panoramabahn.



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Aussteller und Sponsoren
Wir bedanken uns bei allen nachfolgend genannten Firmen fur ihre Beteiligung und Unterstitzung.

Goldsponsor

Nestlé .
Nutritioninstitute

Silbersponsoren

gernzyme  meta

A SANOFI COMPANY

medical

Innevation in Nutrifion

Sponsoren

BioMarin Europe Ltd.

CSL Behring GmbH

Healthcare at Home Deutschland GmbH

Milupa GmbH

Nutricia GmbH/SHS Gesellschaft fir klinische Ernahrung mbH
Toshiba Medical Systems GmbH Deutschland

Folgende Aussteller freuen sich auf Ihren Besuch: Standnummer
AbbVie Deutschland GMbBbH & CO. KG.......ooiiiiiiiiiieceee e e e e e 18
Charlottenhall Rehabilitations- und Vorsorgeklinik fir Kinder und Jugendliche gGmbH................. 34
(O 0 1TSS €1 4] o] = PR 16
CSL Benring GMBH ... ..o 11
Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt..............ooii e 12
GENZYME GIMDH. .. e e ettt e e e e e e e e e e ettt e e e e e e e e e ettt e e e eeaeeeereraannnas 2
GlaxoSmithKIiNe GMBH & CO. KG.....uuiiiiii it e e e et s e e e e e e e eaaeennes 36
G. Pohl Boskamp GMBH & C0. KG ... 30
Heinen + Lowenstein GMBDH & C0O. KG.........uuiiiiiiiiiiiiii e seasesensesseesenenne 5
HIPP GMDBH & CO. VErtrEh KG ... .o e e e et s s e e e e e e ee et s e e eeaeeeannes 31
o [0 g = U= T €] 0 o OSSR 29
IPSEN Pharma GIMBDH..... ..o e e e e e et e e e e e e e e e et e e e aeaeas 22
IMPromediform GMBH ... ..o e e e e e e e e e e e e e e et eeaeaas 27
Lilly DeutSChIANd GMBH ... .. 35
Y/ T=To Lo T o3 ] 4 o] USRS 13
YT o S SY=] do] o To N €11 1] o] = USSP 23
metaX Institut flr DIAtEtK GMBDH .......e e e e e e eaaans 1
MITUP@ GIMIBH .. 24
Nestlé Nutrition INStitute/BUDCREN....... ... e nennnnnennnnes 3
NOoVO NOrdisk Pharma GIMDH ... e e e e e et e e e et e eeeaaans 21
Pfizer Pharma GIMBDH ........ et e e et e e e et e e e e et e e e e et e e e eaaans 26
110 010 0 0 T=To [ o= =T PR 25
Saegeling Medizintechnik Service- und Vertriebs GMmbH............ooo 4
SanNdoz PharMacCEULICAIS ..........coiiiii et e et e e et e e e e et e e e s et e e e eaaans 28
Sanofi Pasteur MSD GMDH... ... e e e e e e e e eanee s 14
S F= £ (=0 [ C IR /A X o TSR 20
Shire Deutschland GMDH ... 32
Swedish Orphan Biovitrum GMBH ... e e e 17
Thieme & FronbDerg GMIDH .........oeeiiiieiiee bbb nneesnenenene 19
Vitaflo Pharma GMBH... ... e e e e e net e ee e 15
Zonare Medical SYStemMS GIMDH ..........iiiii e e e e e e 33
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Gemeinnitzige Vereine:

AGS- Eltern- und PatienteninitiatiVe €. V. ... 8
Bundesverband Kleinwiichsige Menschen und ihre Familien €. V. ... 7
Die Schmetterlinge e. V. Schilddriisenbundesverband .....................uvuiiiiiiiiiiiiiiiiiis 37
Gesellschaft flir MUKOpPOlySacCharidOSEN €. V. ... e e aeaeaaaees 9
SLO Deutschland e. V. Elterninitiative Smith-Lemli-OpitzZ..........cccooiiiiiiiiiiiiiiiii e, 10
Turner-Syndrom-Vereinigung Deutschland €. V. ... 6
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Im Sinne der Verhaltenskodizes der Vereine ,Freiwillige Selbstkontrolle fir die Arzneimittelindustrie
e. V.“ und ,Arzneimittel und Kooperation im Gesundheitswesen e. V.“ werden die geleisteten
Unterstitzungen zur Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fiir Kinder- und
Jugendmedizin und Kinderchirurgie 2013 der folgenden Mitgliedsunternehmen offengelegt:

Mitgliedsunternehmen Umfang Gegenleistung

AbbVie Deutschland GmbH & Co. KG | 1.000,00 € | Ausstellungsflache

Genzyme GmbH 2.300,00 € | Ausstellungsflache und Sponsoring
GlaxoSmithKline GmbH & Co. KG 1.800,00 € | Ausstellungsflache

Ipsen Pharma GmbH 950,00 € | Ausstellungsflache

Lilly Deutschland GmbH 1.500,00 € | Ausstellungsflache

Merck Serono GmbH 1.000,00 € | Ausstellungsflache

Novo Nordisk Pharma GmbH 1.500,00 € | Ausstellungsflache

Pfizer Pharma GmbH 1.500,00 € | Ausstellungsflache

Sanofi Pasteur MSD GmbH 1.500,00 € | Ausstellungsflache

Shire Deutschland GmbH 2.250,00 € | Ausstellungsflache und Sponsoring




lhr Partner bei lysosomalen
Speicherkrankheiten

Forschung Therapie

® Orale Therapie - ® M. Gaucher
M. Gaucher ® M. Fabry

® Patientenregister ® MPS |

l l ® M. Pompe

LysoSolutions
verbindet.

Personlichkeit Kompetenz
LysoSolutions®-Club ® Erfolgreiche
Information Forschung und
Austausch Entwicklung
Unterstutzung | . seit 30 Jahren

%434 LysoSolutions’

Ihr Pariner bel lysosomalen Genzyme GmbH - Siemensstrale 5k - D-63263 Neuw-lsenburg

Speicherkrankhethen Telefon 06102 / 3674-762 - www.genzyme.de - wwwlysosolutions.de "

Mit wegweisenden Therapien komplexen Erkrankungen begegnen. A SANOFI COMPANY
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Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Ab 08:00 Uhr

Registrierung

08:30 — 11:45 Uhr

08:30 — 11:45 Uhr

08:30 — 08:40 Uhr

08:40 — 09:25 Uhr

09:35 —10:20 Uhr

10:30 — 11:30 Uhr

08:30 — 12:30 Uhr

Praxisbezogene Weiterbildung

Hinweis: eine vorherige Anmeldung ist erforderlich

Reanimation von Neugeborenen und Sauglingen (Saal Werner)

M. GleiBner
Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Der Kinder- und Jugendarzt in der Niederlassung — Praxisibernahme,

Tatigkeit in der Praxis, Praxisabgabe (Saal Rontgen)

BegriRung und Einleitung
G. Gosch
Kinderarztpraxis am Domplatz Magdeburg

Angestellter oder Praxischef — lohnt sich die Existenzgriindung?
Die apoBank-Praxisborse
Die Praxisabgabe — ,sinnvoll planen®

I. Kénig
Deutsche Apotheker- und Arztebank, Filiale Magdeburg

Der niedergelassene Kinderarzt — Die Rahmenbedingungen
vertragsarztlichen Tatigkeit

S. Brumm
Kassenarztliche Vereinigung Sachsen-Anhalt, Magdeburg

Praxisalltag: Der ganz normale Wahnsinn?!

S. Luder
Praxis fur Kinder- und Jugendmedizin Berlin

Offene Diskussion

Sonographie endokriner Organe

seiner

Der Kurs findet im Universitatsklinikum Magdeburg, Klinik fiir Radiologie und

Nuklearmedizin, Haus 60a, Ebene -1, Demonstrationsraum 1 statt.

G. Neumann
Klinik fir Radiologie und Nuklearmedizin, Universitatsklinikum Magdeburg

08:30 — 12:00 Uhr

08:30 — 09:00 Uhr

09:00 — 09:30 Uhr

10

Pflegefortbildung (Saal Holthusen)

Vorsitz: R. Hoenicke, Jena
Diabetes mellitus von der Manifestation zur Pumpentherapie

Typ 1 Diabetes mellitus

K. Ziegenhorn
Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Aufgaben der Kinderkrankenschwester bei der  Therapie

Diabetesmanifestation

A. Keiser
Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

der



09:30 — 10:00 Uhr

10:00 - 10:30 Uhr

10:30 — 11:00 Uhr

11:00 — 11:30 Uhr

11:30 — 12:00 Uhr

Langzeitbetreuung von Kindern und Jugendlichen mit Typ 1 Diabetes
A. Loeber, D. Franke

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Pause

Wachstumsstorungen — Screening, Differentialdiagnostik, Therapie

Diagnostik und Therapieoptionen bei Kleinwuchs
K. Mohnike

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg
Zu grof3 oder zu klein

K. Schitz

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg
Screening und Therapiemonitoring mit CrescNet

R. Gausche
CrescNet gGmbH, Leipzig

12:00 Uhr

Er6ffnung der Industrieausstellung

12:00 — 13:00 Uhr

12:00 — 12:20 Uhr

12:20 — 12:40 Uhr

12:40 — 13:00 Uhr

Was der Kinderarzt von Gerinnungsstérungen mit Blutungsneigung

wissen sollte (Saal Holthusen) .
CSL Behring

mit freundlicher Unterstiitzung von
Biotherapies for Life™

CSL Behring GmbH

Vorsitz: V. Aumann, Magdeburg; R. Knofler, Dresden

Die Blutungsneigung bei Kindern und Jugendlichen: Woran muss man
denken?

V. Aumann

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Zu wenig und zu viel Thrombozyten: Wann besteht eine klinische Relevanz?
R. Knofler

Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Dresden

Wie erkennt und behandelt man die Von Willebrand Erkrankung als haufigste
angeborene hdmorrhagische Gerinnungsstérung?

K. Kentouche
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena

13:00 - 13:10 Uhr

Eroffnung der Tagung (Saal Holthusen)
L. Patzer, Halle; K. Mohnike, Magdeburg

11



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

13:10 — 14:20 Uhr  Das schwerstkranke Kind (Saal Holthusen)
Vorsitz: G. Jorch, Magdeburg

13:10 — 13:50 Uhr  Palliativmedizin und Sterbebegleitung

B. Weihrauch
Deutscher Hospiz- und PalliativVerband e. V., Berlin

13:50 — 14:00 Uhr  Kinderhospiz Magdeburg

T. Friedersdorf, E. Schirmer-Firl®
'Hospiz im Luisenhaus, Pfeiffersche Stiftungen Magdeburg
®\erein schwerstkranker Kinder und ihrer Eltern e. V., Magdeburg

14:00 — 14:20 Uhr  Heimtherapie und Compliance-Programme — Unterstitzung und Entlastung
fir den behandelnden Arzt und Patient durch Healthcare at Home

C. Klug
Healthcare at Home Deutschland GmbH

14:20 - 15:20 Uhr  Posterbegehung und Besuch der Industrieausstellung
Die Postergruppen entnehmen Sie bitte den Seiten 19ff.

15:20 - 16:45 Uhr  Zwischen Hypoglykamie und Diabetes (Saal Holthusen)
Vorsitz: R. Pfaffle, Leipzig; C. Vogel, Chemnitz

15:20 — 15:40 Uhr  Differentialdiagnostik der Hypoglykamie

R. Rossi
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Vivantes Klinikum Neukdlln, Berlin

COACH - Netzwerk fur Congenitalen Hyperinsulinismus

15:40 — 16:00 Uhr  Diagnostik des angeborenen Hyperinsulinismus (Abstract s. Seite 30)

M. Zenker®, K. Mohnike®
!Institut fir Humangenetik, Universitat Magdeburg
Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

16:00 — 16:30 Uhr  Chirurgie bei angeborenem Hyperinsulinismus (Abstract s. Seite 30)

W. Barthlen
Klinik und Poliklinik far Kinderchirurgie, Universitatsmedizin Greifswald

16:30 — 16:45 Uhr  Stoffwechselverbesserung bei Typ 1 Diabetes im Langzeitverlauf

A. Dost', T. Kapellen?, J. Rosenbauer®, R. W. Holl*

'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena

*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Leipzig

®|nstitut fur Biometrie und Epidemiologie, Deutsches Diabetes Zentrum, Disseldorf
*Institut fur Epidemiologie und medizinische Biometrie, Universitat Ulm

16:45 - 17:15Uhr  Pause und Besuch der Industrieausstellung

12



16:50 — 17:10 Uhr

Neue Perspektiven der Allergiepravention bei Sauglingen
(Saal Holthusen)

ein Vortrag der Milupa GmbH m
R. C. Siewert

Ernahrungswissenschatftler, Berlin

17:15-18:30 Uhr

17:15-17:35 Uhr

17:35-17:55 Uhr

17:55 -18:15 Uhr

18:15 - 18:30 Uhr

Alte Grenzen uberwinden (Saal Holthusen)
Vorsitz: S. Potzsch, Plauen; J. Seidel, Jena

Lysosomale Speichererkrankungen — Diagnostik und Therapie

C. Lampe
Villa Metabolica, Mainz

Betreuung von Fabry und Pompe im Kindesalter

J. Hennermann
Berliner Centrum fir Seltene Erkrankungen, Charité — Universitatsmedizin Berlin

.Magen® in der Zelle — in der Neurologie zu wenig beachtet?

S. Vielhaber
Universitatsklinik fir Neurologie, Universitatsklinikum Magdeburg

Transition jugendlicher Stoffwechselpatienten

K. Reschke', S. Pétzsch?

'Bereich Endokrinologie und Stoffwechselkrankheiten, Zentrum fir Innere Medizin,
Universitatsklinikum Magdeburg

*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Vogtlandklinikum Plauen

18:30 — 19:00 Uhr

Festvortrag (Saal Holthusen)

Christoph Wilhelm Hufeland — Die Kunst, das menschliche Leben zu
verlangern (Abstract s. Seite 30)

V. Hesse
Deutsches Zentrum fir Wachstum, Entwicklung und Gesundheitsforderung im
Kindes- und Jugendalter, Berlin

Ab 19:00 Uhr

Gesellschaftsabend

Eine Fahrt mit der Panoramabahn fiihrt Sie durch den Elbauenpark zum
Jahrtausendturm, einem Bauwerk in Holz-Leimbinder-Konstruktion welches
als architektonische und inhaltliche Meisterleistung gilt. Eine Fihrung durch
,den schlausten Turm der Welt* Iasst Sie anschaulich einen Einblick in Uber
6.000 Jahre Entwicklung von Mensch und Technik erleben. Nach dem
Abendessen im Turmrestaurant und der Verleihung der Ehrenmitglied-
schaften konnen Sie den Abend gemditlich mit Kollegen und Freunden
ausklingen lassen.

Die Reservierung eines Tickets ist erforderlich; Preis pro Ticket 40,00 Euro
inkl. Begrif3ungsgetrank, Abendessen, Turmfuhrung, Fahrt mit der
Panoramabahn.
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Kennen Sie ,Morbus Hunter‘?

Morbus Hunter - auch als Mukopolysacchandose Il (MPS ) bezeichnet - ist
eine schwere, fortschrettende genetische Krankheit, die fast ausschlielich be
Jungen auftritt,

Menschen mit Morbus Hunter weisen eine Reihe von Symptomen auf.
Die wichtigsten und haufigsten Symptome sind nachstehend aufgefuhrt.

Anzeichen und Symptome

¢ Grobe Gesichtszlige, zum Beispiel
groBer Kopf und buschige
Augenbrauen, breite Nase und
dicke Lippen

¢ Wiederkehrende Atemwegsinfekte
¢ Chronischer Schnupfen

e Atemwegsprobleme, darunter
gerauschvolles Atmen und
Schnarchen

¢ Wiederkehrende Ohrinfektionen
¢ Horverlust
® Herzgerausch

e \VergroBerter Bauch aufgrund
vergroBerter Leber und Milz

¢ |eistenbriiche
¢ Wiederkehrender, wassriger Durchfall

¢ Gelenksteife, die zu unbeholfenen
Bewegungen fiihrt

¢ Entwicklungsverzdgerung |
und/oder verzdgerte Sprachentwicklung “

“«

Kamil, 5 Jahre
*Nur bei schwerem Krankheitsverlauf. d ‘ F

>
-
» - ~ 4 ! 3

Wenn Sie vermuten, dass Sie oder |hr Kind an Morbus Hunter -
leiden, sollten Sie einen Arzt aufsuchen. Wenn Sie Interesse an (Shlre
weiterfihrenden Informationen haben, wenden Sie sich gerne an
www.HunterinFocus.de




Tagungsprogramm

Samstag, 13. April 2013
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Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Ab 08:00 Uhr

Registrierung

08:30 — 10:00 Uhr

08:30 — 08:50 Uhr

08:50 — 09:10 Uhr

09:10 — 09:30 Uhr

09:30 — 09:50 Uhr

09:50 — 10:00 Uhr

Immunsystem und Impfungen (Saal Holthusen)

Vorsitz: R. Knéfler, Dresden; C. Mauz-Kdrholz, Halle (Saale)

Das kindliche Immunsystem entdeckt die Welt

K. Hebel, M. Brunner-Weinzierl

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg
STIKO-Empfehlungen

H. Oppermann

Fachbereich Hygiene, Landesamt fiir Verbraucherschutz Sachsen-Anhalt
Antibiotika-Therapie: aus der Sicht der kinderarztlichen Praxis
(Abstract s. Seite 31)

G. Gosch, U. Schwitalla, R. Lehmann

Kinderarztpraxis am Domplatz, Magdeburg

Antibiotika-Therapie: aus der Sicht der Kinderklinik

F. Lander

Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitétsklinikum Dresden

Diskussion: rationale Antibiotika-Therapie

10:00 — 11:00 Uhr

Mitgliederversammlung (Saal Holthusen)

11:00 - 13:00 Uhr

11:00 — 11:20 Uhr

11:20 — 11:40 Uhr

11:40 — 11:50 Uhr

16

Kompetenzen biindeln (Saal Holthusen)
Vorsitz: F. Eckoldt, Jena; A. Nake, Dresden

Horstérungen — vom Screening zur Therapie

W. Vorwerk
Universitatsklinik fur Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde, Universitatsklinikum
Magdeburg

CrescNet — ein endokrinologisches Netzwerk
(Abstract s. Seite 31)

R. Pfaffle’?, R. Gausche?, M. Vogel2
'Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Leipzig
*CrescNet gGmbH

Kindesmisshandlung ohne rechtliche Konsequenzen?
(Abstract s. Seite 31)

D. ClauR', G. Klohs?, S. Heide®

Universitatsklinikum Halle (Saale)

'Universitatsklinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinik fiir Kinderchirurgie

®Institut fur Rechtsmedizin



11:50 — 12:00 Uhr

12:00 — 12:10 Uhr

12:10 - 12:30 Uhr

12:30 — 12:40 Uhr

12:40 - 13:00 Uhr

Gastroschisis today — eine interdisziplindre Herausforderung
(Abstract s. Seite 32)

H. Krause', H.-J. HaR", C. Gerloff®, S. Avenarius®, A. RiRmann®, A. Anderson®
Universitatsklinikum Magdeburg

!AB Kinderchirurgie, Klinik fur Allgemein-, Viszeral- und GefaRchirurgie

’AB Pranataldiagnostik, Universitatsfrauenklinik

®AB Neonatologie, Universitatskinderklinik

*Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt

°AB Kinderanasthesie, Klinik fiir Anasthesiologie und Intensivtherapie

Gallengangszysten bei Jugendlichen — ein seltener Grund fur
Oberbauchschmerzen (Abstract s. Seite 32)

J. Armann®, A. Lemmer?, R. Aschenbach®, A. Zerche', R. Vetter’, K. GroRer"
HELIOS Klinikum Erfurt

Klinik fur Kinderchirurgie

*Klinik firr Kinder- und Jugendmedizin

®Institut fur diagnostische und interventionelle Radiologie und Neuroradiologie

Storungen der Sexualdifferenzierung (DSD): Diagnostik und Betreuung
(Abstract s. Seite 33)

R. Finke', K. Mohnike®

'Universitatsklinik und Poliklinik fir Kinderchirurgie, Universitatsklinikum Halle
Saale)

Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Disorders of Sex Development: the difficult way in the diagnostics of rare
diseases

I. Nikitina

Almazov Federal Center for Heart, Blood & Endocrinology, St. Petersburg,
Russische Foderation

Neues und Spezielles in der padiatrischen Bildgebung

C. Kunze
Kinderradiologie, Klinik fur Diagnostische Radiologie, Universitatsklinikum Halle
(Saale)

13:00 - 13:40 Uhr

Verleihung des Arthur-Schlossmann-Preises und der Posterpreise
(Saal Holthusen)

L. Patzer, Halle (Saale); K. Mohnike, Magdeburg

13:40 Uhr

Ende der Tagung
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Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Endokrinologie/Stoffwechselkrankheiten

Vorsitz: C. Vogel, Chemnitz

PO1

P02

PO3

P04

P05

P06

PO7

P08

P09

20

Diabetes insipidus centralis — idiopathisch, oder?

K. Koch, M. Wenke, C. Vogel
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Chemnitz gGmbH

Standardisierte psychologische Untersuchung von 54 Patienten mit kongenitalem
Hyperinsulinismus

A. Ludwig', K. Ziegenhorn', S. Empting®, T. Meissner?, J. Marquard?®, K. Mohnike®
'Universitatskinderklinik Magdeburg
®H.-Heine-Universitat Dusseldorf

Einfluss der Kalorien- und Eiweil3zufuhr auf die Gewichtszunahme bei hypotrophen Frih-
und Reifgeborenen

T. Krickau', K. Mohnike', S. Empting®, F.-W. Rohl?
'Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke Universitat Magdeburg
%|nstitut fiir Biometrie und Medizinische Informatik, Otto-von-Guericke Universitat Magdeburg

Erweitertes Neugeborenenscreening — Aktuelle Aspekte

S. Ronicke®, I. Starke®, K. Mohnike®
!Labor fir Neugeborenenscreening und Stoffwechsel, Universitatskinderklinik, Magdeburg
“Stoffwechselambulanz, Universitatskinderklinik, Magdeburg

Langenwachstum unter Kombinationstherapie mit Calcitriol und Phosphat bei X-
chomosomaler hypophosphatamischer Rachitis (XLHR)

R. Richter!, S. Empting®, A. Lux®, K. Mohnike®
Klinik for Neurochirurgie, Klinikum Magdeburg
%Klinik fiir Padiatrische Endokrinologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
%Institut fiir Biometrie und Medizinische Informatik, Universitat Magdeburg

Kombination von Hypothyreose und Nierenfehlbildungen bei Waardenburgsyndrom mit
Mutation im PAX3-Gen — ein Fallbericht

A. Serfling", A. Mockel', D. Huhle?, C. Bergmann®

'HELIOS Klinikum Borna

“Humangenetische Praxis Leipzig

®Bioscientia Institut fir Medizinische Diagnostik, MVZ Labor Ingelheim, Zentrum fir Humangenetik

Visuelle Knochenalterbestimmung im Vergleich zur automatisierten computergestitzten
Analyse mit dem BoneXpert Verfahren

K. Mohnike, V. Wolfram, H. H. Thodberg

Kinderklinik der Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Amenorrhoe nach Tumorerkrankung — eine Patientenvorstellung

J. Wittke, A. Lemmer, G. Sauerbrei, B. Griinwald, A. Sauerbrey

HELIOS Kinderklinik Erfurt

Morbus Basedow im Kindesalter: Wie haufig ist eine Thyreoidektomie ndétig?

U. Drexler, K. Ziegenhorn, K. Mohnike
Padiatrische Endokrinologie, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg



Chirurgie

Vorsitz: H. Krause, Magdeburg

P10

P11

P12

P13

P14

P15

P16

P17

Sildenafil als neue Therapieoption bei grof3en zystischen Lymphangiomen

P. Flosdorff', K. Roefke®, N. Moschkau®, P. Brand?, S. Meinig®, K. GroRer”, H.-J. Bittrich"
HELIOS Klinikum Erfurt

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin

’Anasthesie

*Geburtshilfe

*Kinderchirurgie

Erfolgreiche Hypothermiebehandlung nach langandauernder Reanimation bei einem 4-jahr-
igen Kind

A. Huster
Abteilung Neonatologische und Padiatrische Intensivmedizin, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin,
Klinikum Chemnitz gGmbH

Leiomyom des Osophagus bei Kindern und Jugendlichen — 2 Fallbeispiele

T. Kehler', M. Heiduk®, A. Herold*, S. Klinger*, V. Aumann?, H. Krause?, D. Kiister?, G. Neumannn?,
H.-U. Schulz?, J. Weigt?, K. Rothe®

'HELIOS Vogtlandklinikum Plauen

Universitatsklinikum Magdeburg A.6.R.

3Kinderchirurgie, Campus Virchow-Klinikum, Charité Berlin

Milztorsion als seltene Ursache von Bauchschmerzen im Kindesalter

A. Giffeyl, N. Boxbergerz, V. Aumannz, A. Redlichz, G. Neumann?’, H. Krause', P. Vorwerk?
Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

!Arbeitsbereich Kinderchirurgie, Klinik far Allgemein-, Viszeral- und Gefal3chirurgie
Arbeitsbereich Kinderonkologie, Universitatskinderklinik

*Klinik far Radiologie und Nuklearmedizin

Orofaziale Spalten in Sachsen-Anhalt 2000-2008

F. Becker, J. Hoyer-Schuschkez, A. Kbhnz, A. RiBmann?

'Universitatsklinik fir Anasthesiologie und Intensivtherapie Magdeburg
2Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Medizinische Fakultat, Otto-von-Guericke-Universitét
Magdeburg

Eine schwierige Diagnose: Analatresie

C. Kroll*, A. RiBRmann?, G. Neumann?®, S. Kroker*, H. Krause®

'Universitatsklinik fur Allgemein-, Viszeral- und Gefal3chirurgie, Arbeitsbereich Kinderchirurgie,
Magdeburg

2Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt , Magdeburg

3Universitatsklinik fiir Radiologie und Nuklearmedizin, Kinderradiologie, Magdeburg

Hypertrophische Pylorusstenose bei Friihgeborenen

M. Eulitz, M. Bartsch, J. Dérner, A. Burgold, J. Seidel
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, SRH Waldklinikum Gera
Klinik fr Chirurgie, SRH Waldklinikum Gera

Fotodokumentation der Propranolol-Therapie von Hdmangiomen an drei Fallbeispielen

F. Kaufmann, P. Klipstein, G. Jilg, D. Sontheimer
Klinik ~for Kinder- und Jugendheilkunde, Harzklinikum Dorothea Christiane Erxleben,
Quedlinburg/Wernigerode
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Hamatologie/Onkologie

Vorsitz: C. Mauz-Kérholz, Halle (Saale)

P18

P19

P20

P21

P22

P23

Padiatrische palliativmedizinische Versorgung in der Kinderonkologie. Eine retrospektive
monozentrische Analyse von 2000 bis 2012.

A. Weil3, V. Aumann, U. Kluba, S. Enke, P. Vorwerk
Arbeitsbereich Kinderonkologie, Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Ambulante Betreuung von palliativ padiatrischen Patienten in der Kinderonkologie
Magdeburg — ein Fallbeispiel

K. Wechsungl, S. Kupferz, P. Vorwerk®, V. Aumann*
'padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
’SAPPV, MVZ Pfeiffersche Stiftung, Magdeburg

Idiopathische atlantooccipitale Osteolyse — Therapieansatz mit Zoledronsédure und
Bevacizumab

K. Wechsung®, U. Kluba®, V. Aumann®, D. Jechorek®, M. Répke®, G. Neumann®, P. Vorwerk"
'Bereich Padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
Zentrum fiir Pathologie und Rechtsmedizin, Universitatsklinikum Magdeburg
3Orthop'a'ldische Universitatsklinik Magdeburg

“Zentrum fiir Radiologie, Universitatsklinikum Magdeburg

Kinder und Jugendliche mit Nebennierenrindenkarzinom — Ergebnisse der GPOH-MET 97
Studie

N. Boxberger, A. Redlich, K. Wechsung, P. Vorwerk fir die GPOH-MET Studiengruppe
Arbeitsbereich Padiatrische Onkologie, Universitatskinderklinik Magdeburg

Follikulares Lymphom bei einer 6-jahrigen Patientin am Ohrléappchen?

M. Hibsch, B. S. Lange, R. Kndfler, M. Suttorp
Bereich Padiatrische Hamatologie und Onkologie, Klinik und Poliklinik fur Kinder- und
Jugendmedizin, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus an der TU Dresden

Spezialisierte ambulante padiatrische Palliativversorgung (sappv) im ndrdlichen Sachsen-
Anhalt — gesetzliche Grundlagen, Auftrag und Ausblick

A. Glar®, T. Friedersdorf', P. Vorwerk?, V. Aumann®
'SAPPV, MVZ Pfeiffersche Stiftung, Magdeburg
’padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg

Infektiologie/Immunologie

Vorsitz: G. Gosch, Magdeburg

P24

P25

P26

22

Lokales Keimspektrum bei stationér behandelten Harnwegsinfektionen im Kindesalter

S. Wygoda', M. Henn', T. Richter*, M. Lindner®
'Klinik fur Kinder und Jugendmedizin, Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig
?zentrum fiir klinische Chemie und Mikrobiologie, Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig

Superantigenarthritis — Neues Tiermodell der juvenilen idiopathischen Arthritis?

K. Gerlach®, C. Tomuschat', A. Emmer?, M. Kornhuber?, R. Finke'
'Klinik und Poliklinik fiir Kinderchirurgie, Martin-Luther-Universitat Halle-Wittenberg
®Klinik und Poliklinik fiir Neurologie, Martin-Luther-Universitat Halle-Wittenberg

Pneumocystis jirovecii Pneumonie bei AIDS-krankem S&ugling

J. Becher, H.-J. Bittrich, A. Sauerbrey
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt



P27

P28

P29

Wechselnde pulmonale Infiltrate bei Asthma bronchiale

D. Stoye, I. Adams, M. Gleil3ner
Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Der plazentare Ubertritt adoptiv transferierter TH1- und TH17-Zellen in trachtigen C57BI/6
Ly5.1 Mausen und die Abhangigkeit von zwei unterschiedlichen StellgroRen auf den
Zelltransfer

J. Wienecke, K. Hebel, K. Hegel, M. Pierau, T. Brune, D. Reinhold, A. Pethe, M.C. Brunner-Weinzierl
Klinik fir Experimentelle Padiatrie und Neonatologie

Institut fir Molekulare und Klinische Immunologie

Klinik fir Radiologie und Nuklearmedizin

der Medizinischen Fakultéat der Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

CD4+ T Zellen von Neugeborenen und Kindern verfigen Uber ein endogenes TH2-
Programm, das durch Infektionen und Entziindungen moduliert wird

K. Hebel', S. Weinert?, B. Kuropka®, J. Knolle', B. Kosak', G. Jorch', C. Arens®, E. Krause®, R. C.
Braun-Dullaeus®, M. C. Brunner-Weinzierl*

'Department of Experimental Pediatrics, University Hospital, Otto-von-Guericke University
Magdeburg

2Department of Internal Medicine, Division of Cardiology, University Hospital, Otto-von-Guericke
University Magdeburg

3Leibniz-Institut fur Molekulare Pharmakologie (FMP), Berlin

4Department of Otorhinolaryngology, Head and Neck Surgery, University Hospital, Otto-von-
Guericke University Magdeburg

Kardiologie

Vorsitz: F. T. Riede, Leipzig

P30

P31

P32

P33

Antenatale Stenose des Ductus arteriosus Botalli bei einem Reifgeborenen nach
maternaler Diclofenac-Einnahme

K. Oettel', P. Voigt!, F. Muihe®, C. Rotzsch?, C. HeR', L. Patzer"

'Klinik far Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle (Saale)
*Kinderkardiologische Praxis Dr. C. Rotzsch am Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle
(Saale)

Keratoiritis als ophtalmologische Manifestation bei Kawasaki-Syndrom eines 4-jahrigen
Madchens

S. Junge’, J. Moser, I. Léwe?, M. Lorenz*, G. Heubner"
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Neustadt
Augenklinik, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Friedrichstadt

Notwendigkeit der dreidimensionalen Messung bei der sonografischen Bestimmung von
Fluvolumina

T. Scholbach®, J. Scholbach?, C. Heinich®, K.-P. Schade®

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Chemnitz gGmbH
*Mathematisches Institut, Westfalische Wilhelms-Universitat Minster
®Bereich Stromungslehre, Fakultat Maschinenbau, TU Chemnitz

Behandlung von Kindern mit angeborenen Herzfehlern aus Entwicklungslandern am
Herzzentrum Leipzig

K. Lullmann®, N. Pfeil’, L. Yacoub?, M. Kostelka®, I. Dahnert", M. Weidenbach*
'Herzzentrum Leipzig
“Chain of Hope
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P34

P35

P36

P37

Ektope atriale Tachykardie (EAT) mit intraatrialem Mikroreentry — seltene
Differentialdiagnose der supraventrikularen Tachykardie (SVT) bei einem Frihgeborenen

F. T. Riede’, R. Gebauer', J. Hambsch®, U. Thome?, I. Dahnert
!Klinik fur Kinderkardiologie, Herzzentrum, Universitat Leipzig
“Neonatologie, Klinik und Poliklinik fiir Kinder und Jugendliche der Universitat Leipzig

Fallbeschreibung eines neonatalen Notfalls — Hochgradige Aortenklappenstenose mit
ausgepragtem Aneurysma des LVOT und Tunnel-Verbindung in die Aorta — Ware die
Klappe pranatal zu retten gewesen?

M. Maier-Weidmann®, G. Tulzer’, S. Avenarius®, M. Kostelka®, I. Dahnert*, G. Jorch'
'Universitatskinderklinik Magdeburg

Herzzentrum Linz, Osterreich

3Abteilung fur Kinderherzchirurgie, Klinik fir Herzchirurgie, Herzzentrum Leipzig
*Klinik far Kinderkardiologie, Herzzentrum Leipzig

Linksseitige Kardiothorakale Sympathische Denervation als alternative Therapieoption bei
Kindern mit Long-QT-Syndrom

S. Lobstein', N. Lorenz', M. Kabus®, T. Paul’, W. Ruschewski’, G. Heubner"
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Neustadt
“Kinderherzklinik Gottingen

Ausgepragte Koronaraneurysmen bei einem Saugling mit inkomplettem Kawasaki-Syndrom

B. Kolterer, F. T. Riede, |. Dahnert
Abteilung fur Kinderkardiologie, Herzzentrum Leipzig

Gastroenterologie

Vorsitz: T. Richter, Leipzig

P38

P39

P40

P41

P42

24

Bedeutung der Zdliakie in einem Grol3krankenhaus in Leipzig

A. Werner, M. Zurek, Ch. Spranger, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

Ausgepragte juvenile Spondylitis ankylosans (JSA) mit V.a. Morbus Crohn (MC)

E. Bertko, M. Borte, M. Zurek, K. Hunger, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin am Klinikum St. Georg in Leipzig

Polypen im Kindesalter

Th. Richter, Ch. Spranger, A. Werner, M. Zurek
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

Reizdarmsyndrom im Jugendalter — eine Falldarstellung

Th. Wolischnikl, B. Meier', H. Knofler', J. Potzsch', S. Krystek®, H. Hetschko?, F. Schmidt’, Th.
Richter

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Fachkrankenhaus Hubertusburg gGmbH

°FA fur Kinder- und Jugendmedizin und Psychotherapeut in eigener Niederlassung

*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Halle/Saale

Hamatochezie im Sauglingsalter — Die Bedeutung der Kuhmilchproteinintoleranz — eine
Fallsammlung

C. Spranger, M. Zurek, A. Werner, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Sankt Georg gGmbH Leipzig



P43  Eosinophile Osophagitis — ein Fallbericht

M. Zurek, C. Spranger, A. Werner, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

P44  Palliativversorgung von Patienten mit Mukoviszidose

J. Hammermann', S. Nolte-Buchholz®, A. Miiller?

YUniversitats Mukoviszidose Centrum ,Christiane Herzog*, Klinik und Poliklinik fir Kinder- und
Jugendmedizin, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, TU Dresden

*Briickenprojekt Dresden, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, TU Dresden

P45 Refeeding-Syndrom bei einem 10 Monate alten Saugling mit Zéliakie

A. M. Voigt!, A. SchobeR?, F. Schmidt*
Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Halle
*Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Basedow Klinikum Saalekreis GmbH

P46  Stillverhalten am Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara entbundener Mutter

A. Primus, L. Patzer
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle/Saale

Seltene Erkrankungen

Vorsitz: R. Husain, Erfurt

P47 A clinical case and update on ARC syndrome (Arthyrogryposis, renal dysfunction and
cholestasis syndrome)

M. Nagel', S. Nagorka®, M. Brzeska®, J. Gellermann?, L. Graul-Neumann®

"Molekulargenetisches Labor, Zentrum fiir Nephrologie und Stoffwechsel, WeiRwasser

*Klinik fur Padiatrie mit Schwerpunkt Nephrologie, Campus Virchow Klinikum Charité -
Universitatsmedizin Berlin

3Humangenetik, Campus Virchow-Klinikum, Charité — Universitatsmedizin Berlin

P48  Juvenile Osteoporose

I. Granel3, I.-D. Eckart, A. Vilser, C. Ludwig, J. Seidel
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, SRH Waldklinikum Gera

P49  Williams-Campbell-Syndrom — ein Fallbericht

C. Duguru®, M. Heiduk®, U. Flechsig?, G. Teichmann?, K. Schierle®, S. Pétzsch*
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Vogtlandklinikum Plauen
*Klinik fur Frauenheilkunde und Geburtshilfe, HELIOS Vogtlandklinikum Plauen
®Institut fur Pathologie, Universitatsklinikum Leipzig

P50 Renal infantile Cystinose- beherrschbar bei frihestmdglicher Therapie

N. Marx", T. Marquardz, K. Mohnike®
'Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg
*Stoffwechselambulanz der Kinderklinik, Universitat Minster

P51 Morbus Hunter — Kausale Therapie bei zwei Patienten

A. Erdrich', S. Klose®, S. Scholz®, K. Mohnike!

'Kinderklinik, Medizinische Fakultat, Universitatsklinikum Magdeburg
Endokrinologie, Medizinische Fakultat, Universitatsklinikum Magdeburg
*Carl-Thiem-Klinikum Cottbus gGmbH
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P52

P53

P72

Analyse von 7-Dehydrocholesterol und Cholesterol im Serum und Trockenblut fir eine
schnelle Diagnose des Smith-Lemli-Opitz Syndrom

S. Ronicke', S. Becker®®, S. Emptingl, K. Mohnike', J. Thiery3, u. Ceglarek3
'Universitatskinderklinik, Magdeburg

’LIFE — Leipziger Forschungszentrum fiir Zivilisationserkrankungen, Leipzig

®Institut fiir Laboratoriumsmedizin, Klinische Chemie und Molekulare Diagnostik, Leipzig

Fallvorstellung: Hereditare neuralgische Amyotrophie: HNA

J. Schdnbach
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Helios Klinikum Borna

Neu diagnostizierte Harnstoffzyklusdefekte bei Patienten unter 16 Jahren

S. Net}esheiml, J. Haberle?, D. Karall®, R. Santer*, B. Heinrich®, R. v. Kries®, G. F. Hoffmann', S.
Kolker

'Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Heidelberg

“Kinderspital Zurich, Schweiz

3Universitatsklinik fir Padiatrie IV, Innsbruck, Osterreich

*Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf,
Hamburg

*ESPED-Zentrale, KKS Universitatsklinikum Dusseldorf

®Institut fur Soziale Padiatrie und Jugendmedizin, LMU Minchen

Bildgebung/Varia

Vorsitz: A. Huster, Chemnitz
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Ergebnisse des Neugeborenen-Hdorscreenings 2010 in Sachsen-Anhalt

D. Barche', A. RiBmann?, A. Koehn®, W. Vorwerk®, U. Vorwerk"
"HNO-Universitatsklinik Magdeburg

*Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

3Arbeitsbereich Phoniatrie und Padaudiologie der HNO-Universitatsklinik Magdeburg

Neugeborenen-Hérscreening — Entwicklungen in Sachsen-Anhalt

A. Kohn, K. RiBmann, C. Vogt, A. RiBmann
Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Trackingstelle Neugeborenen-Hérscreening, Magdeburg

Nachweis der fetalen Volumenmangelperfusion von IUGR-Feten mit der dreidimensionalen
PixelFlux-Technik

T. Scholbach®, J. Scholbach?, N. Fersis®, J. Stolle®

'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
*Mathematisches Institut, Westfalische Wilhelms-Universitat Miinster

®Klinik fiir Frauenheilkunde- und Geburtshilfe, Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH

Neugeborenen-Horscreening — vom Messergebnis zur Erstversorgung: Technologien fur
Tracking-Zentren, Screening- und Follow-up-Geréate

P. Béttcher’; A. RiBmann?
'PATH medical GmbH
®Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

Aplasie der Vena cava inferior

J. Knolle, V. Aumann®, A. Redlich®, G. Neumann?, P. Vorwerk"
'Klinik fur Padiatrische Hamatologie und Onkologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
*Klinik fiir Radiologie und Nuklearmedizin, Kinderradiologie, Universitatsklinikum Magdeburg



P59

P60

Ultraschalldiagnostik bei Raumforderungen der Orbita und der periorbitalen Region

A. Lemmer

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt

Kompression des Rickenmarks am zervikalen Ubergang bei Achondroplasie -

Querschnittsstudie an 123 MRT-Untersuchungen an 64 Patienten

M. Schwarze®, S. Avenarius®, B. Zabel®, A. Quaiser-Wahrendorf*, G. Neumann?, K. Mohnike®
Universitatskinderklinik Magdeburg

zentrum fir Radiologie, Universitatsklinikum Magdeburg

3Sektion Pad. Genetik, Allg. Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Freiburg
*Universitatskinderklinik Mainz

Neuropéadiatrie

Vorsitz: B. Kruse, Halberstadt

P61

P62

P63

P64

P65

P66

Meropenem senkt Valproatspiegel, Fallbeispiele zur Wechselwirkung von Carbapenemen
und Valproat

C. Schettler, J. Becher, N. Moschkau, B. Muller, P. Flosdorff, H.-J. Bittrich
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt (Chefarzt: Prof. Dr. A. Sauerbrey)

Vigabatrin-induzierte ~ MRT-Signalverdnderungen  mit  temporadren  neurologischen
Auffalligkeiten — ein Fallbericht

S. Patzer', W. Hirsch?, S. Schubert-Bast’, L. Patzer*

'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara Halle (Saale)
*Abteilung Padiatrische Radiologie, Universitatsklinik Leipzig

33ektion Neuropadiatrie, Universitats-Kinderklinik Heidelberg

Komplexes  Fehlbildungs-Retardierungssyndrom  bei  maternaler PKU in der
Schwangerschaft und unzureichender Diat

N. Hirsch, S. Patzer, L. Patzer
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle (Saale)

Unfallgeschehen bei ADHS — durch Medikation positiv beeinflussbar?

C. Kroll', A. RiRmann?, A. K6hn?, D. Sachwitz', H. Krause®

'Arbeitsbereich Kinderchirurgie, Universitatsklinik fur Allgemein-, Viszeral- und GefaBchirurgie,
Magdeburg

*Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

Muskelperfusionsmessungen mit der PixelFlux-Technik bei Gesunden in Ruhe und unter
definierter Belastung

T. Scholbach®, D. Fabisch?, M. Aschenbrenner?, P. R. Wright2
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
*Sektion Sportwissenschaften, TU Chemnitz

Differenzierung von Gangstérung bei Kindern — Drei klinische Falle

M. Hildebrandt', S. Kahleyssl, M. Wolz?, J. Pfeilstetter’, A. Knétzsch?, J. Tittel", K.-N. Pargacl
‘Kinderklinik Elblandklinkum MeiRen
*Klinik fur Neurologie, Elblandklinkum MeiRen
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Nephrologie

Vorsitz: B. Knittel, Magdeburg
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P69

P70
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Akute Pankreatitis einer Patientin mit Peritonealdialyse-Behandlung

S. Hollenbach®, M. Henn', S. Wygoda *?, Th. Richter?
'KfH-Nierenzentrum fiir Kinder und Jugendliche am Klinikum St. Georg gGmbH, Leipzig
%Klinik fiir Kinder und Jugendmedizin, Klinikum St. Georg gGmbH, Leipzig

Akutes Nierenversagen nach einer Enteritis

B. Schulz, S. Wygoda, M. Henn
KfH Nierenzentrum fir Kinder und Jugendliche am Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig

Signifikante Korrelation der Nierengewebsperfusion mit der PixelFlux-Technik mit der
MAG3-Szintigrafie

T. Scholbach®, D. Brandau®
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum St.Georg gGmbH Leipzig

Thrombotische Mikrioangiopathie vom HUS-Typ ohne periphere Hamolysezeichen nach
autologer Knochenmarktransplantation

M. Pohl!, F. Weigel', K. Amann?, J. F. Beck®, U. John®, K. Kentouche®
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena, Friedrich-Schiller-Universitat Jena
2Nephropathologische Abteilung, Friedrich-Alexander-Universitat Erlangen-Nlrnberg

Proteinurie bei Kindern mit autosomal dominanten Zystennieren

T. Seeman’, M. Pohl®, U. John®
'Universitats-Kinderlinik Prag, Karls-Universitat Prag, Tschechische Republik
*Klinik firr Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena, Friedrich-Schiller-Universitat Jena
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Abstracts — Vortrage

Festvortrag: Christoph Wilhelm Hufeland — Die Kunst, das menschliche Leben zu verlangern
(s. Seite 13)

V. Hesse
Deutsches Zentrum fur Wachstum, Entwicklung und Gesundheitsférderung im Kindes- und Jugendalter

C.W. Hufeland war der bekannteste Arzt der Goethezeit. Aufgewachsen im klassischen Weimar studierte er
in Jena und Goéttingen Medizin und war dann 10 Jahre als praktischer Arzt in Weimar tatig. Aufgrund eines
Vortrages: ,Uber die Kunst, das menschliche Leben zu verlangern”, den er vor dem Weimarer Hof, gehalten
hatte, erhielt er 1793 eine medizinische Professur an der Universitat Jena. 1801 wechselte er nach Berlin
und wurde 1. Arzt der Charité und u. a. Leibarzt der preuBlischen Kdnigin Luise, die er nach der Niederlage
Preu3ens bei Jena und Auerstedt auf ihrer Flucht nach Kénigsberg und Memel begleitete. 1810 wurde er der
erste Dekan der Medizinischen Fakultdt und Professor an der neugegrindeten Berliner Universitét.
Hufelands Schrift "Die Kunst das menschliche Leben zu verlangern" erschien 1797 in Jena. Ab der 3.
Auflage erhielt es den Titel "Makrobiotik®. Diese Schrift ist eine Basisschrift der prophylaktischen Medizin.
Sie beschéftigt sich mit fast allen Bereichen des menschlichen Lebens. Es werden auch die Gefahren
aufgezeigt, die zu einer Verkirzung des Lebens durch ungesunde Lebensformen fiihren. Die
entsprechenden Kapitel des Werkes heil3en "Verkirzungsmittel des Lebens" und "Verlangerungsmittel des
Lebens". Der medizinische Teil wird durch eine Haus- und Reiseapotheke erganzt. Ein Resiimee Hufelands:
"Und was Dir schlecht bekomm das la3". Hufeland gilt als Wegbereiter der modernen Gerontologie.

Diagnostik des angeborenen Hyperinsulinismus (s. Seite 12)

M. Zenker®, K. Mohnike?
YInstitut fur Humangenetik, Universitdt Magdeburg
“Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Der congenitale Hyperinsulinismus (CHI, Inzidenz 1:50.000) manifestiert in der Mehrzahl der Betroffenen
bereits in den ersten Lebenstagen. Kennzeichen sind die Suppression der Lipolyse, der hohe Glukosebedarf
sowie der Glukoseanstieg nach Glukagongabe. Bei 30% der Kinder wurden mentale und motorische
Defektzustande beschrieben. Diazoxid (DZX) wird als Medikament der ersten Stufe eingesetzt. DZX reguliert
die Insulinsekretion Uber den K-ATP-Kanal. Bei einem Drittel der Kinder flhrt eine paternale Mutation in
Genen der beiden Untereinheiten (ABCC8 oder KCNJ11) zu einer fokalen Lasion im endokrinen Pankreas.
Zur Diagnostik und Behandlung des CHI wurde ein Konsortium von Endokrinologen, Genetiker,
Nuklearmediziner und Kinderchirurgen (COACH) gebildet. Zwischen 2003 und 2012 wurden bei 56
Patienten Mutationen in ABCC8 und bei 10 in KCNJ11 nachgewiesen. Die Lokalisationsdiagnostik mittels
18F-Dopa-PET/CT ergab ausschlielich bei Kindern mit mono-allelischem Mutationsbefund einen
Fokusnachweis. Biallelische Mutationen in ABCC8 bzw. KCNJ11 und Mutationen in weiteren Genen der
Insulinregulation, sowie chromosomale Aberrationen zeigten eine diffuse 18F-Dopa-Anreicherung im
PET/CT.

Chirurgie bei angeborenem Hyperinsulinismus (s. Seite 12)

W. Barthlen
Klinik und Poliklinik fur Kinderchirurgie, Universitatsmedizin Greifswald

Der Erfolg einer chirurgischen Therapie des angeborenen Hyperinsulinismus (CHI) wird mafgeblich
bestimmt durch eine enge interdisziplinare Zusammenarbeit von in diesem seltenen Krankheitsbild erfahrene
Spezialisten der Genetik, padiatrischer Endokrinologie, PET/CT, Kinderchirurgie und Pathologie. Nach
Sicherung der Diagnose wird individuell fir jedes Kind die bestmégliche Therapie gemeinsam gewahlt und
evaluiert. Denn hinter dem Begriff ,CHI* verbirgt sich ein extrem heterogenes Krankheitsbild, dem nur die
Symptomatik der Hypoglykdmie gemeinsam ist.

Hierbei ist die Chirurgie weder ein Allheilmittel noch ein letzter verzweifelter Ausweg. Sie kann nur so gut
sein wie ihre Indikation.

COACH - das Netzwerk fir Congenitalen Hyperinsulinismus und seine internationale Keimzelle
Hyperinsulinism Germany International versuchen, diesem Anspruch gerecht zu werden.
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Sinnvolle Antibiotika-Therapie in der kinderarztlichen Praxis (s. Seite 16)

G. Gosch, U. Schwitalla, R. Lehmann
Kinderarztpraxis am Domplatz, Magdeburg

Die antiinfektiose Therapie mit Antibiotika in der Kinderheilkunde wird im Zusammenhang mit der
Resistenzlage zunehmend kritisch hinterfragt. Aus dem Versorgungsatlas geht ein Gberdurchschnittlicher
hoher Antibiotikaverbrauch in der Kinderheilkunde in Sachsen-Anhalt hervor. Belastbares Datenmaterial
steht kaum zur Verfiigung; eine erhebliche Inhomogenitét hinsichtlich Indikation und Auswahl der
Medikamente ist zu vermuten. Ziel der Arbeit ist die Darstellung des aktuellen Standes einer einzelnen
Praxis als Diskussionsbasis fir eine rationale evidenzbasierte Behandlungsstrategie. Beispielhaft fur die
haufigsten ambulant behandelten infektiologisch relevanten péadiatrischen Krankheitshilder (Infektionen der
oberen und tiefen Atemwege, Gastroenteritiden, Harnwegsinfektionen und einige ausgewahlte
Krankheitsbilder) wird die Antibiotikatherapie der Kinderarztpraxis am Domplatz in Magdeburg fur das Jahr
2012 dargestellt und kritisch diskutiert.

Limitationen der ambulanten Kinderheilkunde lassen auf Unterschiede in der Herangehensweise schlie3en.
Mdglicherweise bilden existierende Leitlinien Versorgungsrealitditen der ambulanten Kinderheilkunde
unzureichend ab und werden wenig stringent umgesetzt. Eine Vergleichbarkeit der antibiotischen Therapie
innerhalb der ambulanten Kinderheilkunde sowie zwischen dem ambulanten und dem stationaren Bereich ist
momentan kaum gegeben und bedarf weiterfiihrender und intensiver Versorgungsforschung.

CrescNet — ein endokrinologisches Netzwerk (s. Seite 16)

R. Pfaffle’?, R. Gausche?, M. Vogel?
Klinik far Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Leipzig
’CrescNet gGmbH

Einleitung: Ursprunglich zur kompetenten Beurteilung von Wachstums- und Gewichtsentwicklungen
eingesetzt, hat sich CrescNet als ein Register zur Qualitatssicherung insbesondere bei der Dokumentation
von Entwicklungsverlaufen unter einer Behandlung mit Wachstumshormon (rhGH) etabliert.

Zielstellung: Geklart werden soll, zu welchem Lebensalter Patienten mit verschiedenen
Therapieindikationen eine rhGH-Therapie beginnen und welche Parameter fir einen erfolgreichen
Therapieverlauf herangezogen werden mussen.

Methoden: Die Datensammlung erfolgt Praparate-unabhéangig an acht verschiedenen Standorten.
Eingeschlossen sind Patienten mit Start einer rhGH-Therapie in den Jahren 2007-2012. Eine Auswertung
erfolgte in sieben Indikationsgruppen.

Ergebnisse: 864 Patienten sind eingeschlossen. Das mittlere Lebensalter bei Start sank von 2007 bis 2012
von 10,5 auf 7,0 Jahre. Die mittlere Start-Dosis lag bei 27ug/kg/d fir Patienten mit
Wachstumshormonmangel (GHD), 32 ug/kg/d fir SGA-Patienten und 37ug/kg/d fir UTS-Patientinnen. Der
Zugewinn an Korpergrof3e ist im ersten Behandlungsjahr mit +0,46 hSDS am hdchsten. Das Knochenalter
zu Therapiestart ist in allen Indikationsgruppen retardiert, in der Gruppe der GHD-Patienten mit -1,69Jahren
am weitesten. Die Dokumentation ist insbesondere bei den Laborparametern noch liickenhaft (65%).
Schlussfolgerung: Das Register unterstiitzt Endokrinologen bei einer Langzeittherapie mit rhGH und erhdht
die Sicherheit bei Therapieentscheidungen.

Kindesmisshandlung ohne rechtliche Konsequenzen? (s. Seite 16)

D. ClauB', G. Klohs?, S. Heide®

Universitatsklinikum Halle (Saale)

'Universitatsklinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinik fiir Kinderchirurgie

*Institut fir Rechtsmedizin

Einleitung: In der vorliegenden Studie wurde die juristische Bewertung von Fallen mit einer
Kindeswohlgefahrdung und einem strafprozessualen Verfahren analysiert.

Methode: In einem zweijahrigen Untersuchungszeitraum wurden 21 Falle ausgewertet, bei denen der
Verdacht auf eine Kindeswohlgefahrdung bestand und ein Ermittlungsverfahren eingeleitet wurde. Dabei
erfolgte die Gegenuberstellung der Verletzungsschwere (Abbreviated Injury Scale) und der Plausibilitat des
Entstehungsmechanismus mit den strafrechtlichen Konsequenzen.

Ergebnisse: Sieben der 21 Strafverfahren wurde bereits durch die Staatsanwaltschaft eingestellt. In vier von
acht Fallen mit einem Gerichtsurteil erfolgte eine rechtskraftige Verurteilung. In allen vier Fallen mit
Freispruch war das Gericht von einer Misshandlung tiberzeugt, konnte jedoch die Téaterschaft nicht eindeutig
zuordnen. Es stellte sich keine positive Korrelation zwischen der Verletzungsschwere und dem Ausgang des
strafprozessualen Verfahrens dar.
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Diskussion: Die Qualitédt des medizinischen Fallmanagements bei Fallen von Kindesmisshandlung stellt
nur einen Teilaspekt in der spateren juristischen Bewertung dar. Besonders problematisch fir den arztlichen
Gutachter ist die valide Einschatzung des Entstehungszeitraums von Verletzungen. Umso wichtiger
erscheint eine exakte schriftiche Dokumentation im Rahmen der interdisziplindren medizinischen Diagnostik
und Behandlung.

Gastroschisis today — eine interdisziplinare Herausforderung (s. Seite 17)

H. Krause', H.-J. HaR", C. Gerloff®, S. Avenarius®, A. RiRmann*, A. Anderson®
Universitatsklinikum Magdeburg

'AB Kinderchirurgie, Klinik fiir Allgemein-, Viszeral- und GefaRchirurgie

’AB Pranataldiagnostik, Universitatsfrauenklinik

*AB Neonatologie, Universitatskinderklinik

4Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt

°AB Kinderanasthesie, Klinik fiir Anésthesiologie und Intensivtherapie

Einleitung: Die Gastroschisis gilt als eine Tracer-Diagnose fir die Qualitat in der neonatologischen und
kinderchirurgischen Versorgung. Aus diesem Grunde wurden die Daten seit 1960 gesammelt und die
Ergebnisse im Kontext dargestellt.

Methode: Es werden die Haufigkeiten der Eingriffe und die Letalitatsziffern der Kinderchirurgie des
Universitatsklinikums Magdeburg untersucht. Seit 1980 sind zuséatzlich die Pravalenzdaten fur die Region
vorhanden. Insgesamt kdnnen von 1960-2010 die Verlaufe von 69 Patienten ausgewertet werden. Da seit
01.01.2006 eine terminierte Entbindung per Sectio in der 34. SSW vorgenommen wurde, werden diese
Daten gesondert betrachtet

Ergebnisse: Die Letalitdt der Kinder mit einer Gastroschisis ist von 100% (1960) auf 0% (2010) gefallen.
Dies liegt im Wesentlichen an den verbesserten Rahmenbedingungen (Préanataldiagnostik, Neonatologie,
terminierte Schwangerschaftsdauer). Bei der terminierten Sectio caesarea in der 34.SSW (2006-2010)
konnte bei 12 Kindern ein Primarverschluss ohne Anwendung von Fremdmaterial erreicht werden.
Komplikationen durch die Frihgeburtlichkeit in der Anasthesie bei der operativen Versorgung oder der
neonatologischen Nachbetreuung waren nicht zu verzeichnen.

Schlussfolgerungen: Die terminierte Sectio in der 34. SSW bei pranatal gesicherter Gastroschisis
ermdglicht in einem Grofdteil der Falle den primaren Verschluss. Eine Indikation flr einen
Schwangerschaftsabbruch ergibt sich beim Fehlen schwerer Begleitfehlbildungen nicht.

Gallengangszysten bei Jugendlichen — ein seltener Grund fur Oberbauchschmerzen (s. Seite 17)

J. Armann®, A. Lemmer?, R. Aschenbach®, A. Zerche', R. Vetter', K. GroRer"
HELIOS Klinikum Erfurt

Klinik fur Kinderchirurgie

*Klinik ftir Kinder- und Jugendmedizin

*Institut fiir diagnostische und interventionelle Radiologie und Neuroradiologie

Einleitung: Gallengangszysten stellen eine seltene Fehlbildung der Gallengange dar. Die meisten Kinder
werden bereits im ersten Lebensjahr mit einem diskreten Ikterus auffallig. Als Komplikationen treten
Cholangitiden, Pankreatitiden oder ein akutes Abdomen bei Zystenruptur auf, bei spéaterer Diagnose sind
auch Leberzirrhose bzw. Ca méglich.

Methode: Es wird eine Kasuistik eines 15 Jahre alten Madchens mit einer Gallengangszyste Typ Todani |
vorgestellt.

Fallbeschreibung: Die 15 Jahre alte Patientin stellte sich aufgrund seit 4 Tagen bestehenden
Oberbauchbeschwerden in einem peripheren Krankenhaus vor. Uns wurde sie aufgrund eines zystischen
Oberbauchtumors verlegt. Bei Aufnahme gab sie epigastrische Schmerzen und Ubelkeit an, ein lkterus oder
Stuhlentfarbung bestanden nicht. Sonographisch zeigte sich eine in der Kontinuitat des Ductus choledochus
liegende Gallengangszyste. Laborchemisch waren die Transaminasen sowie die Lipase erhoht. Nach
Bestatigung der Diagnose im MRT erfolgte die operative Therapie mittels Total-Resektion der
Choledochuszyste mit Cholezystektomie sowie eine Biliodigestive Anastomose in Y-Roux-Technik.
Ergebnisse: Die Patientin konnte am 14. postoperativen Tag in subjektiver Beschwerdefreiheit und mit
normalisierten Laborparametern entlassen werden.

Schlussfolgerung: Auch bei Jugendlichen koénnen Choledochuszysten fiir Oberbauchbeschwerden
verantwortlich sein und bedirfen immer der operativen Therapie u.a. aufgrund ihres erhdhten
Entartungsrisikos.
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Stérungen der Sexualdifferenzierung (DSD): Diagnostik und Betreuung (s. Seite 17)

R. Finke', K. Mohnike®
'Universitatsklinik und Poliklinik fiir Kinderchirurgie, Universitatsklinikum Halle (Saale)
“Universitatskinderklinik, Universitatsklinikum Magdeburg

Storungen der Geschlechtsentwicklung (= disorders of sex development, DSD) kénnen als ovotestikulare
DSD = Hermaphroditismus verus, sowie nach dem zugrunde liegenden Karyotyp in 46,XY DSD (friher als
mannl. Pseudohermaphroditismus, PsHA) und 46,XX DSD (weibl. PsHA) klassifiziert werden. Beispiel fur
46,XY DSD ist die Androgenresistenz, fur die 46,XX DSD das adrogenitale Syndrom. Gegenwartig ist eine
atiologische Diagnose mit molekulargenetischer und Hormondiagnostik nur bei einem Teil der Kinder mit
genitalen Fehlbildungen mdglich. Die endoskopische Diagnostik komplettiert bei einem Teil der Kinder die
Diagnostik. Die Autoren fihren halbjahrlich eine endokrinologisch-kinderchirurgische Sprechstunde zur
Beratung von Familien mit Kindern und Jugendlichen mit DSD durch. Dabei werden die spezifischen
ethischen und rechtlichen Probleme der Behandlung erlautert. Fir geschlechtszuordnende Eingriffe sehen
wir bei nicht einwilligungsfahigen Kindern und Jugendlichen keine Indikation. Eine geschlechts-
vereindeutigende Operation bei einem Kind mit adrenogenitalen Syndrom kann nur unter den durch den
Deutschen Ethikrat genannten Handlungsrichtlinien erfolgen und bedarf einer ausfihrlichen und
unabhangigen Beratung.

Abstracts — Poster

Endokrinologie/Stoffwechselkrankheiten

P01 Diabetes insipidus centralis — idiopathisch, oder?

K. Koch, M. Wenke, C. Vogel
Klinik far Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Chemnitz gGmbH

Hintergrund: Die Langerhanszellhistiozytose (LCH) ist eine seltene onkologische Erkrankung des Kindes-
und Jugendalters. Bei Befall der Hypophyse kommt ein Diabetes insipidus centralis in bis zu 50% der Falle
vor. Im Verlauf kbnnen weitere hormonelle Stérungen hinzukommen.

Fallbericht: Im Marz 2012 wurde bei dem 17-jahrigen Patienten ein Diabetes insipidus centralis
diagnostiziert. Das zu diesem Zeitpunkt durchgefihrte cMRT zeigte einen Normalbefund an der Hypophyse.
Eine Einstellung auf Desmopressin erfolgte, bei sehr niedrigem Bedarf. Im Verlauf ungewollte
Gewichtszunahme um 23 kg bis 12/12. Daraufhin erfolgte nochmalige Diagnostik mit Prifung der
hormonellen Achsen und Kontroll-MRT. Hier konnte nun eine Auftreibung des Hypophysenstiels dargestellt
werden, wodurch der Verdacht auf eine LCH gestellt wurde. In der Eigenanamnese hatte der Patient 2007
einen osteolytischen Prozess in der linken Clavicula, der damals histologisch als Osteomyelitis gedeutet
wurde. Aus dem noch vorhandenen Paraffinblock der damaligen PE wurde eine erneute histologische
Untersuchung durchgefuhrt mit Deutung als LCH. Weitere Diagnostik zum Staging wurde durchgefihrt, blieb
aber unauffallig. Die untersuchten hormonellen Achsen wiesen keinen pathologischen Befund auf. Eine
Chemotherapie ist in Planung.

Schlussfolgerung: Bei einem Diabetes insipidus centralis sollte immer auch an eine LCH gedacht werden
und bei untypischem Verlauf eine kurzfristige MRT-Kontrolle erfolgen.

P02 Standardisierte psychologische Untersuchung von 54 Patienten mit kongenitalem
Hyperinsulinismus

A. Ludwigl, K. Ziegenhornl, S. Emptingl, T. Meissner?, J. Marquardz, K. Mohnike®
Universitatskinderklinik Magdeburg
’H.-Heine-Universitat Dusseldorf

Hypoglykéamien infolge persistierendem angeborenen Hyperinsulinismus fihren durch das Fehlen
alternativer Energiequellen (Ketone, Laktat) zu schweren bleibenden Hirnschaden. Die Inzidenz liegt bei
1:40.000 — 1:50.000. Urséachlich wurden bei ca. 1/3 der Patienten Mutationen des K-ATP-Kanals und selten
auch im weiteren Signalweg der Insulinsekretion in der R-Zelle nachgewiesen. Systematische
Untersuchungen zur kognitiven und sprachlichen Entwicklung fehlen. In der vorliegenden prospektiven
Untersuchung wurden 54 Patienten (32 méannlich; Alter: 3 Monate bis 57 Jahre) hinsichtlich ihrer kognitiven,
sprachlichen, motorischen und sozial-emotionalen Entwicklung mit standardisierten psychologischen
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Testverfahren untersucht. In der frihkindlichen Entwicklung (0-2 Y2 Jahre) zeigen 11 von 25 Kindern
Entwicklungsverzdgerungen, wobei motorische Defizite deutlich im Vordergrund stehen (N=9). Im frihen
Kindesalter (hier 2 ¥-7 Jahre) zeigen sich kognitive Beeintrachtigungen bei 3 von 12 Kindern. Im spateren
Kindes- und Jugendalter (hier: 6-17 Jahre; N=10) weist nur ein Kind kognitive Defizite auf. 3 von 7
Erwachsenen zeigen kognitive EinbuRen. Zusammenfassend weisen somit 18 der 54 untersuchten
Patienten Entwicklungsrickstande auf. 2/3 der Untersuchten erreichen einen normalen Entwicklungsstand.
Die Studie wird mit dem Ziel weitergefuhrt, weitere Risikofaktoren zu erfassen.

P03 Einfluss der Kalorien- und EiweiRzufuhr auf die Gewichtszunahme bei hypotrophen Friih- und
Reifgeborenen

T. Krickau®, K. Mohnike®, S. Emptingl, F.-W. R6hl?
Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke Universitat Magdeburg
?Institut fiir Biometrie und Medizinische Informatik, Otto-von-Guericke Universitat Magdeburg

Im Rahmen der perinatalen Programmierung wird die frihkindliche Erndhrung als mdéglicher Einflussfaktor
auf die Entwicklung des metabolischen Syndroms im spateren Erwachsenenalter diskutiert.

Retrospektiv untersuchten wir 179 Frih- und Reifgeborene der Jahre 1970 - 1975 in ihrer
Gewichtsentwicklung wahrend der ersten 60 Lebenstage und setzten diese in Korrelation zur
Nahrungsaufnahme. Wir entwickelten Regressionsgeraden, deren Parameter die Basis zur statistischen
Subgruppenanalyse (m, w, < 37. SSW, = 37. SSW) fiir Gewichtsentwicklung, Kalorien- u. Eiweil3aufnahme
lieferten.

Der Gewichtsanstieg wird entscheidend durch den Anstieg der Eiweil3zufuhr in den ersten 2 Lebenswochen
und der Kalorienmenge ab der 3. Woche bestimmt. Bei der korpergewichtsbhezogenen Kalorien- und
EiweiRzufuhr zeigten sich keine signifikanten Unterschiede in den Subgruppen. Nach Stabilisierung
entsprach die zugefihrte Nahrungsmenge 1/6 des Korpergewichts.

Unter Berlcksichtigung des kompletten Untersuchungszeitraumes ist eine normokalorische Ernahrung zu
konstatieren, welche im Bereich der Empfehlungen der ESPGHAN mit aktuell 110-135 kcal/kg KG*d.

In dieser Kohorte besteht ein komplexer Zusammenhang zwischen Gewichtsentwicklung und
Nahrungsaufnahme, der sich nicht alleine auf Kalorien- und Eiwei3gehalt reduzieren lasst.

Weitere Studien Uber den Langzeiteffekt einer mdglichen postnatal alterierenden Erndhrung im Hinblick auf
die Entwicklung des metabolischen Syndroms sind nétig.

P04 Erweitertes Neugeborenenscreening — Aktuelle Aspekte

S. Ronicke?, I. Starke®, K. Mohnike?
‘Labor fiir Neugeborenenscreening und Stoffwechsel, Universitatskinderklinik, Magdeburg
“Stoffwechselambulanz, Universitatskinderklinik, Magdeburg

Das Neugeborenenscreening auf angeborene Stoffwechseldefekte und endokrine Stérungen ist seit
Jahrzehnten eine Erfolgsgeschichte der Praventivmedizin. Aktuell wird auf insgesamt 14 Zielkrankheiten
gescreent. Hierfur wird lediglich eine kleine Blutmenge, die auf eine Filterpapierkarte getropft wird, bendtigt.
Allen Screening-Erkrankungen sind in den ersten Tagen nach der Geburt nachweisbar und behandelbar. In
Deutschland kénnen so jedes Jahr ca. 500 Kinder vor den schweren Folgen und nicht selten vor dem Tod
durch eine angeborene Stoffwechselerkrankung bewahrt werden. Fir einen einheitlichen Ablauf des
Neugeborenenscreenings gibt es strikte Vorgaben, die in den Kinder-Richtlinien festgelegt sind. 2010 wurde
das Gendiagnostikgesetz (GenDG) wirksam. Das Ubergeordnete Gesetz wurde im Marz 2011 in den Kinder-
Richtlinien umgesetzt, um die Aufklarung der Sorgeberechtigten, Ablaufe und Zustandigkeiten nach dem
GenDG zu regeln. In Sachsen-Anhalt untersucht das Screeninglabor der Universitatskinderklinik jedes Jahr
das Blut von rund 17.000 Neugeborenen. Die Inzidenz uber alle Zielkrankheiten betrug im letzten Jahr
1:1900 wobei die kongenitale Hypothyreose und die Phenylketonurie die hdufigsten Erkrankungen sind. Um
ein optimales Screening zu gewéhrleisten, schlossen sich im Jahre 2005 die Screening-Zentren folgender
Stadte zum ,Kompetenznetz Neugeborenenscreening“ zusammen: Berlin, Dresden, Greifswald, Magdeburg,
Weiden.

P05 Langenwachstums unter Kombinationstherapie mit Calcitriol und Phosphat bei X-chomosomaler
hypophosphatamischer Rachitis (XLHR)

R. Richter’, S. Empting®, A. Lux®, K. Mohnike®
Klinik fiir Neurochirurgie, Klinikum Magdeburg
*Klinik fur Padiatrische Endokrinologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
®|nstitut fir Biometrie und Medizinische Informatik, Universitat Magdeburg
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Die XLHR tritt mit einer Inzidenz um 1:25000 in Erscheinung. Die Kombinationstherapie mit Calcitriol und
Phosphat fihrt zur Riickbildung der Rachitiszeichen, ein Problem stellt jedoch das Langenwachstum dar. In
der vorliegenden Analyse wurden 18 Patienten in einem Zeitraum von {ber 27 Jahren im Langsschnitt im
festgelegten Dosisbereich (Calcitriol: 20-40 ng/kg KG; Phosphat 40-70 mg/kg KG) untersucht. Die Therapie
fihrte zur Beschwerdefreiheit ohne dass eine Normalisierung der Serumkonzentrationen von P und
alkalischer Phosphatase angestrebt wurde. Die Kdrpergrof3e im Alter von ca. 5 Jahren lag bei -2,1 HSDS
gefolgt von einem Aufholwachstum um +0,7 HSDS bis zum Alter von 12 Jahren. Bei zehn Patienten wurde
die Therapie schon vor dem 18. Lebensmonat initiiert (Frihtherapie). Das mittlere Gré3endefizit betrug -1,8
HSDS im Alter von 5 Jahren und das anschlieRende Aufholwachstum +0,5 HSDS. Acht Patienten, deren
Therapie nach dem 18. Lebensmonat begann (Spattherapie), kamen auf einen Tiefststand von -2,7 HSDS,
jedoch zeigten sie ein héheres Aufholwachstum auf -1,6 HSDS. Die Erwachsenengrof3e lag jeweils von vier
Patienten vor und ergab fur beide Gruppen eine mittlere Gréf3e von -2,4 HSDS. Die Geburtslangen waren
signifikant mit den erreichten adulten GrofRen (r=0,83; p=0,011) korreliert. Schlussfolgerung: unter einer
niedrig dosierten Therapie mit Calcitriol und Phosphat wird unabhangig vom Alter bei Therapiebeginn das
Wachstum positiv beeinflusst.

P06 Kombination von Hypothyreose und Nierenfehlbildungen bei Waardenburgsyndrom mit Mutation
im PAX3-Gen — ein Fallbericht

A. Serfling®, A. Mockel', D. Huhle?, C. Bergmann®

'HELIOS Klinikum Borna

2Humangenetische Praxis Leipzig

®Bioscientia Institut fur Medizinische Diagnostik, MVZ Labor Ingelheim, Zentrum fir Humangenetik

Wir beschreiben den Fall eines Neugeborenen mit typischer Klinik eines Waardenburgsyndroms und
Nachweis einer bisher noch nicht beschriebenen Mutation im PAX3-Gens sowie weiteren Fehlbildungen.
Das Waardenburgsyndrom ist eine angeborene Erkrankung, die mit einer variablen Kombination aus
Pigmentstérungen der Haut, der Augen und der Haare, sowie mit Innenohrschwerhorigkeit und
Gesichtsdysmorphien einhergeht. Bei unserem Patienten bestand ein Leuzismus mittelstédndig im Bereich
der gesamten Stirn inklusive Augenbrauen und Wimpern, eine Dystopia canthorum und eine beidseitige
Innenohrschwerhorigkeit. Zuséatzlich zeigte sich eine angeborene Hypothyreose und ausgepragte
Nierenfehlbildungen beidseits. Typ | und Il des Waardenburgsyndrom kénnen durch Mutationen im PAX3-
Gen hervorgerufen werden. In der Sequenzierung des PAX3-Gens wurde bei unserem Patienten eine bisher
noch nicht beschriebene heterozygote Mutation ¢.697G>T (p.Glu233X) im Exon 5 gefunden, die die
Entstehung eines Stoppcodons und damit Verkirzung des Proteins bewirkt. Die mit dem PAX3-Gen in
Zusammenhang gebrachte embryonale Entwicklung kénnte Symptome in der Mittellinie (Schilddriise)
erklaren. Die zusatzlich noch vorliegende Nierenfehlbildung wurde im Zusammenhang mit einem
Waardenburgsyndrom noch nicht beschrieben und ist wahrscheinlich als gesonderte Entitat zu werten. Eine
genetische Untersuchung der Eltern steht noch aus.

P07 Visuelle Knochenalterbestimmung im Vergleich zur automatisierten computergestiitzten Analyse
mit dem BonXpert Verfahren

K. Mohnike, V. Wolfram, H. H. Thodberg
Kinderklinik der Otto-von-Guericke-Universitdt Magdeburg

Einleitung: In der p&diatrisch-endokrinologischen Sprechstunde ist die Knochenalter (KA) -Bestimmung
eine wichtige Methode zur Diagnostik von Stérungen des Wachstums und Pubertéat.

Zielstellung: BoneXpert wurde fir die computergestitzte Analyse des KA nach Greulich-Pyle (GP) und
Tanner & Withehouse 13 Bones (TW3) im Altersbereich von 2,5 und 17 Jahren entwickelt. In der
vorliegenden Untersuchung wird die visuelle Methode mit den Daten der automatisierten Analyse verglichen.
Die digitalen DICOM-Bilder werden direkt im integrierten BoneExpert-Modul ausgewertet. Es werden sowohl
die Altersbestimmungen nach GP als auch TW 3 dargestellt.

Ergebnisse: Die Bilder aus der Patientenkohorte der kinderendokrinologischen Sprechstunde (n=280)
wurden sowohl visuell als auch mit dem BonExpert Verfahren untersucht und miteinander verglichen. Ein
signifikanter Unterschied der Knochenalterbestimmung zwischen dem computergestitzten und dem
visuellen Verfahren wurde nicht festgestellt (r=0,96).

Schlussfolgerung: In der vorliegenden vergleichenden Studie ist das visuelle Verfahren mit dem
BoneExpert-System fur die Routinediagnostik geeignet. Spezifische Kleinwuchsformen missen hinsichtlich
vorliegender Dysplasiezeichen evaluiert werden.
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P08 Amenorrhoe nach Tumorerkrankung — eine Patientenvorstellung

J. Wittke, A. Lemmer, G. Sauerbrei, B. Grinwald, A. Sauerbrey
HELIOS Kinderklinik Erfurt

Einleitung: Eine 16jahrige Patientin mit malignem Keimzelltumor wurde lege artis in unserer padiatrischen
Onkologie behandelt. AnschlieRend bestand weiterhin eine primare Amenorrhoe und ein hypergonadotroper
Hypogonadismus. In der weiteren Diagnostik ergaben sich neue Aspekte, die letztendlich zur korrekten und
Uberraschenden Diagnose der Disorder of Sex Development mit dem V.a. Swyer-Syndrom fuhrten.
Zielstellung: Aufzeigen von seltenen Differentialdiagnosen einer primaren Amenorrhoe bei Ovarialtumor im
Bereich der DSD.

Methode: Anhand unserer Patientin zeigen wir den Weg bis zur letztendlichen Diagnosestellung des Swyer-
Syndroms aus.

Diskussion: Das Swyer-Syndrom ist eine seltene genetische Erkrankung. Hierbei kommt es in 30-50% der
Falle zu einer malignen Entartung der bindegewebig veranderten Gonaden. Die Patienten, die sowohl
auRerlich als auch innerlich ein weibliches Genitale zeigen, fallen klassischerweise durch eine primare
Amenorrhoe und einen hypergonadotropen Hypogonadismus auf.

Schlussfolgerung: Durch Aufzeigen dieses Patientenbeispiels konnte die Diagnosestellung dieses
Syndroms in Zukunft verkirzt werden.

P09 Morbus Basedow im Kindesalter: Wie haufig ist eine Thyreoidektomie nétig?

U. Drexler, K. Ziegenhorn, K. Mohnike
Padiatrische Endokrinologie, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Einleitung: Morbus Basedow ist eine Autoimmunkrankheit der Schilddrise. Bei Therapieversagen mit
Thiamazol ist eine Thyreoidektomie indiziert.

Methoden: Untersucht wurden die Daten von 44 Patienten (37 Madchen, 7 Jungen) der endokrinologischen
Spezialsprechstunde, die nach 1993 an Morbus Basedow erkrankt waren.

Ergebnisse: Das Manifestationsalter fur Morbus Basedow lag bei den untersuchten Kindern im Mittel bei
12,5 Lebensjahren (2 - 21Jahre). Bei allen Patienten fiihrte die initiale Thiamazolbehandlung zur Remission.
Bei 17 Kindern (38,6%) trat nach Reduktion bzw. Absetzen der Medikation nach 7 Monaten (Median, min./
max 2 Mon. — max. 10 Jahre) ein Rezidiv auf. Bei 21 Patienten (47,7%) war eine Thyreoidektomie bei
klinischer Symptomatik, laborchemischer Befunde bzw. erheblicher Volumenzunahme der Schilddrise
erforderlich. Die Thyreoidektomie wurde im Mittel 31 Monate nach Diagnosestellung durchgefihrt. 16
unserer Patienten wurden inzwischen an die Erwachsenenbetreuung abgegeben. Eine spater erforderliche
Thyreoidektomie ist daher nicht auszuschlieRen.

Schlussfolgerung: Bei Kindern mit Morbus Basedow konnte zunachst in allen Féllen eine Remission
erreicht werden. Die Dosisreduktion bzw. nach Therapieende trat bei 39% ein Rezidiv auf.

Chirurgie

P10 Sildenafil als neue Therapieoption bei groRen zystischen Lymphangiomen

P. Flosdorff', K. Roefke®, N. Moschkau®, P. Brand?, S. Meinig®, K. GroRer*, H.-J. Bittrich*
HELIOS Klinikum Erfurt

'Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

“Anasthesie

*Geburtshilfe

“Kinderchirurgie

Einleitung: 2012 veroffentlichte Swetman et al. im NEJM einen Fallbericht mit spontaner Regredienz eines
riesigen zystischen Lymphangioms im Bereich der Thoraxwand, welches durch Verdrédngung zu einer
pulmonalen Hypertension fiihrte. Die langsame Regredienz war zeitich mit dem Beginn einer
Sildenafiltherapie zur Senkung des pulmonalen Widerstandes assoziiert. Eine Pilotstudie konnte bei zwei
weiteren Kindern einen positiven Effekt des Sildenafils auf Lymphangiome zeigen. Die pathophysiologischen
Zusammenhange sind nicht bekannt.

Fall: Berichtet wird Uiber ein Neugeborenes mit riesigem zystischen Lymphangiom im Halsbereich. Perinatal
konnten Uber eine Exit-Prozedur die Atemwege gesichert werden. Aufgrund der Ausmalie gelang nur eine
subtotale initiale Resektion. Bei rascher Progredienz erfolgte sekundér ein interventioneller Therapieversuch
mit Picibanilinjektionen. Es zeigte sich kein bleibendes Ansprechen und das Tumorausmal zwang zu einem
letzten operativen Resektionsversuch mit erneuter rascher Tumorprogredienz.
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Als alternativen Heilversuch begannen wir im 6. Lebensmonat die Therapie mit Sildenafil. Darunter zeigte
sich eine eindrucksvolle Regredienz, die wir Ihnen in Bildern und Video gerne vorstellen méchten.
Schlussfolgerung: Trotz nur einzelner Fallbeschreibungen kdnnte Sildenafil — &hnlich wie Propranolol in
der Therapie der Hamagiome — zu einer Revolution der ansonsten schwer zu behandelnden groRRen
zystischen Lymphangiome fiihren.

P11 Erfolgreiche Hypothermiebehandlung nach langandauernder Reanimation bei einem 4-jahrigen
Kind

A. Huster
Abteilung Neonatologische und Padiatrische Intensivmedizin, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum
Chemnitz gGmbH

Durch die ILCOR wird nach erfolgreicher Reanimation eines Erwachsenen eine Hypothermiebehandlung
Uber einen Zeitraum von 12 bis 24 h empfohlen. Bei Neugeborenen mit moderater bis schwerer hypoxisch-
ischamischer Enzephalopathie kann durch eine therapeutische Hypothermie tber 72 h die Mortalitat
signifikant gesenkt und ein besseres neurologisches Outcome erzielt werden. Fir Kinder jenseits der
Neugeborenenperiode existieren aktuell keine Empfehlungen bezuglich einer Hypothermiebehandlung nach
Reanimation.

Wir berichten Uber einen 4jahrigen Patienten, der nach einem Ertrinkungsunfall erfolgreich cardiopulmonal
reanimiert wurde. Nach ca. 40 min Herz-Druck-Massage stabilisierte sich der Spontankreislauf und er wurde
in die Klinik transportiert. Zum Zeitpunkt der Aufnahme nach 1 h 20 min bestand immer noch eine schwere
metabolische Azidose (pH 6,922, pCO2 40,4 mmHg, BE -24,5 mmol/l, Lactat 13,2 mmol/l). Nach
Primardiagnostik und Gesprach mit den Eltern entschieden wir uns zur Durchfuhrung einer
Hypothermiebehandlung dber 72 h und langsamer Wiedererwdrmung unter kontinuierlicher
Hirndruckiberwachung mittels Parenchymsonde und transkranieller Dopplersonographie. Die Behandlung
verlief erfolgreich, nach 9 Tagen konnte unser Patient extubiert werden. Am 22. Behandlungstag wurde er
nach Abschluss der intensivmedizinischen Maflihahmen zur neurologischen Rehabilitationsbehandlung
verlegt. Das Ergebnis ist zufriedenstellend, eine weiterfihrende Friihférderung jedoch notwendig.

P12 Leiomyom des Osophagus bei Kindern und Jugendlichen — 2 Fallbeispiele

T. Kehler', M. Heiduk®, A. Herold*, S. Klinger®, V. Aumann?, H. Krause?, D. Kiister?, G. Neumannn?, H.-U.
Schulzz, J. Weigtz, K. Rothe®

'HELIOS Vogtlandklinikum Plauen

“Universitatsklinikum Magdeburg A.6.R.

3Kinderchirurgie, Campus Virchow-Klinikum, Charité Berlin

Gutartige Tumoren des Osophagus sind sehr selten. In den meisten Féallen handelt es sich um Leiomyome.
In der Literatur finden sich nur wenige Fallbeispiele im Kindes- und Jugendalter.

Wir berichten Uber 2 Madchen, die sich im Alter von 12 und 14 Jahren mit den Symptomen Dysphagie,
Schmerzen, Appetitlosigkeit und Gewichtsabnahme vorstellten. Die Diagnose Osophagusleiomyom wurde
mittels Sonografie, MRT, OGD, Breischluck und Endosonografie gestellt und histologisch gesichert. Bei
beiden Madchen wurde die Indikation zur Tumorresektion gestellt. In einem Fall handelte es sich um ein
solitares Leiomyom, was ¢6sophaguserhaltend reseziert wurde. In dem anderen Fall bestand eine diffuse
Leiomyomatose, welche eine Osophagusteil- und Kardiaresektion sowie eine Versorgung mit
Koloninterponat erforderte.

Leiomyome sind benigne Tumoren der glatten Muskulatur. Die meisten Leiomyome des Osophagus finden
sich daher distal. Es gibt familidre Haufungen und Assoziationen zum Alport-Syndrom wie bei unserer
Patientin mit der diffusen Leiomyomatose.

Leiomyome stellen eine seltene Differenzialdiagnose bei mediastinalen Raumforderungen und
Schluckstérungen dar. Symptomatisch werden erst groRe Prozesse, die das Lumen der Speiserdhre
einengen. Die schleimhaut- und 6sophaguserhaltende Enukleation ist die Therapie der Wahl. Bei
ausgedehnten Befunden ist die Teilresektion des Osophagus indiziert.
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P13 Milztorsion als seltene Ursache von Bauchschmerzen im Kindesalter

A. Giffey", N. Boxberger®, V. Aumann®, A. Redlich’, G. Neumann®, H. Krause®, P. Vorwerk?
Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

'Arbeitsbereich Kinderchirurgie, Klinik fur Allgemein-, Viszeral- und Gefal3chirurgie
*Arbeitsbereich Kinderonkologie, Universitatskinderklinik

*Klinik foir Radiologie und Nuklearmedizin

Die Ursachen fur Bauchschmerzen im Kindesalter sind vielféltig. Neben Nahrungsmittelunvertraglichkeiten,
Gastroenteritis, Pankreatitis, Appendizitis, Leistenhernien, Nabelhernien und lleus sollte auch an seltenere
Ursachen gedacht werden.

Fallvorstellung: Vorstellig wurde ein 3 % jahriger Junge mit krampfartigen Bauchschmerzen, Fieber und
Schittelfrost. Laborchemisch zeigten sich erhohte Entziindungswerte und eine
Thrombozytopenie. Sonographisch wurde die Milz caudal der Niere mit Parenchymveranderungen, am
ehesten Infarkte, dargestellt. Daraufhin erfolgte die Durchfiihrung eines MRT und CT. Hier zeigte sich eine
Milztorsion mit konsekutiver Stase und Infarzierung im ventrocaudalen Bereich. Zusétzlich sah man, dass
eine Milzvene nicht abzugrenzen war und die arterielle Versorgung direkt tber die A. gastrica sinistra erfolgt.
Aufgrund dieses Befundes wurde die OP-Indikation zur operativen Freilegung gestellt. Intraoperativ
bestétigte sich dieser Befund. Es erfolgte eine Splenektomie. Pathohistologisch zeigte sich eine Milz mit
multiplen Infarkten und einer Hypoplasie der V.lienalis und der A.lienalis. Im Weichgewebe fanden sich 5
Nebenmilzen.

Schlussfolgerung: Neben den typischen Ursachen fir Bauchschmerzen im Kindesalter zeigt dieser Fall,
dass auch eine Lageanomalie der Milz mit in die Uberlegungen einbezogen werden sollte.

P14 Orofaziale Spalten in Sachsen-Anhalt 2000-2008

F. Becker?, J. Hoyer-Schuschkez, A. K(‘)’hnz, A. RiRmann?
YUniversitatsklinik far Anasthesiologie und Intensivtherapie Magdeburg
2Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Medizinische Fakultat, Otto-von-Guericke-Universitdt Magdeburg

Einleitung: Die Basispravalenz der Lippen-Kiefer-Gaumenspalte (LKGS) und Gaumenspalte (GS) liegt im
Erfassungsgebiet Sachsen-Anhalt von 2000-2008 mit 23 pro 10.000 Geborene hoéher als im europaischen
Vergleich (EUROCAT-Zentralregister). Zur  Ermittlung der Risikokonstellation erfolgte eine
Fragebogenstudie.

Material und Methoden: Zur Auswertung kommen Daten von 75 Lebendgeborenen mit einer LKGS/GS.
Von Interesse waren Haufigkeiten, Seitenangabe, Geschlechtsverteilung, Begleitfehlbildungen sowie
familidre Risikofaktoren, weiterhin Diagnosezeitpunkt und Versorgung der Patienten.

Ergebnisse: Von einer LKGS waren 49 Geborene betroffen und von einer GS 26 Geborene. Insgesamt
haben 22 % beid-, 32 % links- und 13% rechtsseitige LKGS/GS., eine mediane GS wurde bei 6%
diagnostiziert. Bei der Geschlechterverteilung haben mehr méannliche Geborene eine LKGS als weibliche
Geborene, bei den GS Uberwiegen die weiblichen Geborenen. 14 Geborene mit LKGS/GS haben
mindestens 1 Begleitfehlbildung, davon 10 mit Vitium cordis. Eine familidre Haufung bestand bei ca. ¥4 der
Betroffenen. Bei 32% wurde die Diagnose pranatal gestellt, bei 61% nach der Geburt. Die Erstberatung der
Familien Gbernahm in 52% der Kieferchirurg und in 42% der Kinderarzt. Psychologische Hilfe erhielten nur
5%, obwohl 33% der Familien Bedarf angaben.

Zusammenfassung: Exogene Risikofaktoren konnten nicht nachgewiesen werden. Alle Patienten mit
orofazialen Spalten sollten hinsichtlich Begleitfehlbildungen untersucht werden.

P15 Eine schwierige Diagnose: Analatresie

C. Kroll', A. RiRmann?, G. Neumann®, S. Kroker, H. Krause"

'Universitatsklinik fur Allgemein-, Viszeral- und Gefal3chirurgie, Arbeitsbereich Kinderchirurgie, Magdeburg
2Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt , Magdeburg

*Universitatsklinik fur Radiologie und Nuklearmedizin, Kinderradiologie, Magdeburg

Einleitung: Vorstellung eines 3 Monate alten Madchens mit Analatresie mit rektovaginaler Fistel. Klinischer
Befund: Analatresie mit rektovestibularer Fistel, Diagnose: Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser Syndrom,
Nierenagenesie li., Malrotation re. Niere, Wirbelkorperfehlbildungen, Leistenhernien bds.

Zielstellung: Die Diagnose einer Analatresie ist sehr komplex. Die Schwierigkeit der
Identifikation/Klassifikation und die Vielfalt an Begleiterkrankungen soll dargestellt werden.

Material und Methoden: In einer retrospektiven Datenanalyse wurde von allen zwischen 1980 und 2011 der
Kinderchirurgie Magdeburg behandelten Analatresie-Patienten (n=80, m=47, w=33) die weiblichen Patienten
betrachtet. Bei 27 Pat. liel3 sich eine Fistel nachweisen. Es erfolgte die Analyse der primaren Einteilung der
Fisteln und der Begleiterkrankungen und ggf. eine Neubewertung.
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Ergebnisse: 12 der 27 Fisteln wurden priméar als rektovaginal und rektovestibular beschrieben. Nach
Neubewertung lieBen sich 4 der initial als rektovaginal beschriebenen Fisteln als rektovestibulare
identifizieren. Bei 2 weiteren war die Zuordnung nicht eindeutig mdglich.

Bei 11 der 12 Pat. wurde mindestens eine zusatzliche Begleitfehlbildung diagnostiziert.

Schlussfolgerung: Die Einteilung einer Analatresie und der vorhandenen Fistel stellt, vor allem bei
weiblichen Patienten, eine besondere Schwierigkeit dar. Es muss bei jeder Analatresie nach
Begleitfehlbildungen geforscht werden um diese ggf. in das Behandlungskonzept aufzunehmen.

P16 Hypertrophische Pylorusstenose bei Frihgeborenen

M. Eulitz, M. Bartsch, J. Dérner, A. Burgold, J. Seidel
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, SRH Waldklinikum Gera
Klinik fur Chirurgie, SRH Waldklinikum Gera

Einleitung: Die hypertrophische Pylorusstenose ist ein weithin bekanntes Krankheitshild des jungen,
zumeist mannlichen Sauglings, wobei die Ursache nicht endgiltig geklart ist. Atypische Verlaufe erschweren
die Diagnostik.

Zielstellung: Dargestellt werden differentialdiagnostische Uberlegungen anhand eines Kasus.

Methode: Falldemonstration.

Ergebnisse: Berichtet wird tber ein 6 Wochen altes Frihgeborenes der 30.GW, welches nach postnataler
Betreuung ohne Probleme beim Nahrungsaufbau im Alter von 6 Wochen (korr. 38.GW) mit rezidivierendem
Erbrechen zur Wiederaufnahme kam. Es werden die diagnostischen und therapeutischen Schritte
dargestellit.

Diskussion: Die Manifestation einer hypertrophischen Pylorusstenose beim Frihgeborenen noch vor dem
berechneten Entbindungstermin legt den EinfluB hormoneller Faktoren im Rahmen der postnatalen
Adaptation nahe. Bei neu auftretendem Erbrechen sollte auch bei jungen Frihgeborenen
differentialdiagnostisch das Vorliegen einer hypertrophischen Pylorusstenose bedacht werden.

Die klinischen, radiologischen und Laborbefunde werden vorgestellt

P17 Fotodokumentation der Propranolol-Therapie von Hamangiomen an drei Fallbeispielen

F. Kaufmann, P. Klipstein, G. Jilg, D. Sontheimer
Klinik  fir  Kinder- und  Jugendheilkunde, Harzklinikum  Dorothea  Christiane  Erxleben,
Quedlinburg/Wernigerode

Einleitung: Infantile Himangiome sind die haufigsten gutartigen Gefal3tumoren im Kindesalter (ca. 2 — 10 %
der NG, weibl. > méannl.). Hdmangiome sind charakterisiert durch zunéchst rasches Wachstum, eine
Ruhephase und die sehr variable Regredienz. Kleine Hamangiome heilen zumeist folgenlos, groRere
Hamangiome hinterlassen verschiedene, zumeist stérende Hauterscheinungen. Eine Organbeteiligung ist
moglich.

Indikation und Therapie: Indikationen zur Behandlung stellen funktionelle und &sthetische
Einschrankungen dar. Zudem kénnen Ulzerationen, Superinfektionen, Blutungen und Schmerzen auftreten.
Behandlungsverfahren sind Laser-, Kryo-, operative und systemische Therapien. Erstmals 2008 wurde die
orale Gabe von Propranolol publiziert. Bei geringeren Nebenwirkungen und deutlich gesteigerter Effizienz ist
sie der systemischen Gabe von Glukokortikoiden tiberlegen.

Fallbericht: Anhand der Fotodokumentation dreier S&uglinge wird von der Propranolol-Therapie der
Hamangiome berichtet. Es zeigte sich neben exzellenter Wirksamkeit eine sehr gute Vertraglichkeit.

Fazit: Eine Zulassung fir diese Therapie besteht nicht, daher erfolgt der Einsatz des nichtselektiven beta-
Blockers "Off-Label". Es wurden trotz mehrerer Forschungsarbeiten nur Anséatze maglicher Wirkungswege
gefunden. Nach ausfihrlicher Aufklarung der Eltern ist jedoch bei entsprechender Indikationsstellung die
Therapie durch Propranolol sehr zu empfehlen. Aktuelle Studien lassen auf eine baldige offizielle Zulassung
hoffen.
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Hamatologie/Onkologie

P18 Padiatrische palliativmedizinische Versorgung in der Kinderonkologie. Eine retrospektive
monozentrische Analyse von 2000 bis 2012.

A. Weil3, V. Aumann, U. Kluba, S. Enke, P. Vorwerk
Arbeitsbereich Kinderonkologie, Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Bei Heilungsraten von etwa 80% lag der Schwerpunkt der péadiatrisch-onkologischen Forschung
hauptsachlich auf der Verbesserung des Gesamtuberlebens der betroffenen Kinder. Therapieoptimierung,
insbesondere Therapiereduktion bei gleichbleibend guten Ergebnissen sind dabei die wichtigsten Ziele.
Zunehmend riickt jedoch die palliativmedizinische Versorgung krebskranker Kinder in den Mittelpunkt
klinischer Forschung. In der vorliegenden retrospektiven Analyse der Kinderonkologie in Magdeburg wurden
die Krankenunterlagen aller ab dem Jahr 2000 verstorbenen Patienten (N=68) im Hinblick auf
palliativmedizinische Aspekte analysiert. Die durchgefiihrten Therapien, die Lebensumstande in der
Palliativphase und die Todesursachen wurden erfasst und ausgewertet. Die Patienten wurden in die
Gruppen Leuk@mie-Lymphome-MDS (N=25), Hirntumoren (N=18) und andere solide Tumoren (N=25)
eingeteilt. Zum Todeszeitpunkt betrug das mittlere Alter 14,6 Jahre (0,9 bis 34,4) mit Haufungen im Alter von
0-2 Jahren und 16-20 Jahren. Die mittlere Erkrankungsdauer lag bei 2,8 Jahren (0-24 Jahre). Zwei Drittel
der Patienten verstarben an ihrer Grunderkrankung, 19,1% an akuten Therapienebenwirkungen und 4,4%
an Spatfolgen der Therapie. Drei Patienten verstarben an anderen Ursachen (Unfall, Suizid). Zum
Todeszeitpunkt befanden sich 77,4% der Patienten in stationérer Behandlung (61,3% in der Kinderonkologie
in Magdeburg, 16,1% in anderen Kliniken), 21,0% verstarben zu Hause und 1 Patient im Hospiz.

P19 Ambulante Betreuung von palliativ padiatrischen Patienten in der Kinderonkologie Magdeburg —
ein Fallbeispiel

K. Wechsung', S. Kupfer?, P. Vorwerk®, V. Aumann*
'padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
’SAPPV, MVZ Pfeiffersche Stiftung, Magdeburg

Seit 2007 besteht in Deutschland der Anspruch auf eine spezialisierte ambulante palliative padiatrische
Versorgung (SAPPV). Bei der Umsetzung am Universitatskinderklinikum Magdeburg stellt das grof3e
Einzugsgebiet mit geringer Bevolkerungsdichte eine Herausforderung dar. Ein 8 jahriges Madchen mit
Klarzellsarkom-Rezidiv der Niere erhielt bei kurativem Ansatz eine intensive Chemotherapie, die kein
Ansprechen zeigte, so dass auf eine palliative Chemo- und Strahlentherapie umgestellt wurde. Nach 20
Monaten Lebenszeit bei guter Lebensqualitat wurde durch Tumorprogress die Leistungsfahigkeit und
Belastbarkeit zunehmend eingeschrankt. Patientin und Eltern winschten die weitere Betreuung im
hauslichen Umfeld. Das SAPPV-Team der Pfeifferschen Stiftung Gbernahm die Koordination von Pflege und
arztlicher Versorgung und bot eine unterstitzende psychosoziale Betreuung. Die arztliche Begleitung
erfolgte weiterhin durch die Kinderonkologie. Die Patientin verstarb nach 6 Monaten daheim ohne weitere
Hospitalisierung. Dieses Modell der palliativen Versorgung ermdglicht eine lange Betreuung durch das
kinderonkologische Team, welches mit Therapie und Krankheitsverlauf vertraut ist. Die Kooperation mit
SAPPV kann den Anspruch auf eine individuelle Betreuung von Patienten erfullen und ist auch auf andere
padiatrische Bereiche Ubertragbar. Bei der Betreuung vom Patienten mit Wohnort in groBer Entfernung der
Universitatskinderklinik ist die Einbindung niedergelassener Kollegen essentiell.

P20 Idiopathische atlantooccipitale Osteolyse — Therapieansatz mit Zoledronséaure und Bevacizumab

K. Wechsungl, U. Kluba®, V. Aumann’, D. Jechorek?, M. dekea, G. Neumann®, P. Vorwerk"
'Bereich Padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
Zentrum far Pathologie und Rechtsmedizin, Universitatsklinikum Magdeburg
3Orthopéidische Universitatsklinik Magdeburg

“Zentrum fir Radiologie, Universitatsklinikum Magdeburg

Wir préasentieren den Fall einer idiopathischen atlantooccipitalen Osteolyse durch Gorham-Stout-Syndrom
(GSS). Ein 14 jahriger, bisher gesunder Junge stellte sich im reduzierten Allgemeinzustand mit Torticollis
und eingeschrankter Mundoffnung vor. Anamnestisch bestanden seit mehreren Wochen progrediente
Nackenschmerzen und reduzierte cervikale Beweglichkeit ohne Besserung durch Analgetika,
Muskelrelaxantien oder manuelle Therapie. In der Computertomographie (CT) zeigte sich eine ausgepragte
Osteolyse des Os occipitale und des Atlantooccipitalgelenks. Szintigraphisch wurden weitere Osteolysen
ausgeschlossen. Die histologische Abklarung ergab eine lymphangiomatdse Malformation ohne Malignitat.
Die ungewoéhnliche Diagnose GSS wurde gestellt. Eine standardisierte Therapie dieser sehr seltenen
Erkrankung existiert nicht. Strahlentherapie, Bisphosphonate und Interferon alpha sind mégliche Anséatze.
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Laut Literatur spielt VEGF eine entscheidende pathomechanistische Rolle. Es wurde die Therapie mit dem
VEGF-Inhibitor Bevacizumab und Zoledronsaure begonnen. Nach 5 Monaten zeigte die CT eine Neubildung
von Knochenmatrix des Os occipitale. Seit einem Jahr ist der Patient unter Therapie beschwerdefrei. In
diesem Fall konnte erstmalig eine Neubildung von Knochensubstanz unter Zoledronsaure und Bevacizumab
bei GSS nachgewiesen werden. Progrediente Nackenschmerzen sollten im Kindesalter durch eine zeitnahe
Bildgebung abgeklart werden, um schwerwiegende Differentialdiagnosen auszuschlie3en.

P21 Kinder und Jugendliche mit Nebennierenrindenkarzinom — Ergebnisse der GPOH-MET 97 Studie

N. Boxberger, A. Redlich, K. Wechsung, P. Vorwerk fir die GPOH-MET Studiengruppe
Arbeitsbereich Péadiatrische Onkologie, Universitatskinderklinik Magdeburg

NNR-Karzinome (ACC) im Kindesalter sind sehr selten, aber mit einer z.T. fatalen Prognose. Die
Therapieoptimierungsstudie GPOH-MET 97 erfasste erstmals deutschlandweit alle Kinder mit ACC mit dem
Ziel, Diagnostik und Therapie zu vereinheitlichen und die Prognose zu verbessern.

Von 1997-2011 wurden 60 Kinder zwischen 0,2-17,8 Jahren gemeldet. Das ereignisfreie Uberleben lag bei
43,4%, das Gesamtuberleben (OS) bei 64,8%. 84,5% der Patienten fielen durch Hormonexzess auf. Eine
priméare Tumorresektion erfolgte bei 48 Patienten (40 RO-Resektionen). Neoadjuvante Chemotherapie war in
12 Fallen wegen Inoperabilitat erforderlich und erméglichte in 8 Fallen die Resektion. Adjuvante
Chemotherapie war bei 29 Patienten indiziert, erfolgte aber nur in 20 Fallen. Mitotane wurde bei prim.
Inoperabilitat (N=11), Tumorstadium 11I/IV (N=8) und Rezidiv (N=15) im Schnitt Gber 9,7 Monate gegeben.
Mitotanespiegel > 14mg/l und Dauer > 6 Monate sind positiv mit dem OS assoziiert. Bei einer mittleren
Nachbeobachtungszeit von 4,4 Jahren waren 33 Patienten in 1. CCR, 2 in 2. CCR, 6 in Therapie und 19
verstorben. Unglnstige Faktoren sind Tumorgré3e, Biopsie, Ruptur, inkomplette Resektion, Lokalrezidiv und
Alter.

Entscheidend fir das Outcome sind das praoperative Management und die systemische Therapie bei
fortgeschrittenen Tumoren. Nahezu alle Tumore kénnen bereits klinisch diagnostiziert werden. Eine
Tumorbiopsie muss daher kritisch diskutiert werden, da sie mit einem schlechteren Outcome assoziiert ist

P22 Follikulares Lymphom bei einer 6-jahrigen Patientin am Ohrlappchen?

M. Hubsch, B. S. Lange, R. Knéfler, M. Suttorp
Bereich Padiatrische Hamatologie und Onkologie, Klinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin,
Universitatsklinikum Carl Gustav Carus an der TU Dresden

Einleitung: Follikulare Lymphome (FL) sind in der padiatrischen Hamato-Onkologie extrem selten.
Histologisch ist ein FL durch Zentrozyten und Zentroblasten mit Expression von B-Zellmarkern sowie BCL-2
und -6-Positivitat charakterisiert. In 75% aller Falle kann die chromosomale Translokation t(14/18)
nachgewiesen werden. Ein klonales Immunglobulin-Schwerketten-Gen-Rearrangement beweist die
Diagnose.

Fallbericht: Ein 6-jahriges Madchen zeigte ohne sonstige klinische Auffélligkeiten eine gerdétete, indolente
Schwellung des rechten Ohrlappchens. Nach erfolgloser lokaler Antibiose erfolgte die Biopsie, welche
(referenzpathologisch bestatigt) die typische Histologie eines FL zeigte. Im Staging ergaben sich keine
weiteren pathologischen Befunde. Aufgrund des Kklinischen Bildes und der Seltenheit der Diagnose
erweiterten wir die Diagnostik. Es fiel eine positive Borrelienserologie im Sinne eines spaten
Infektionsstadiums auf und in einer zweiten Referenzpathologie konnte bei Untersuchung des Ig-
Schwerketten-Gens ein FL nicht bewiesen werden. Deshalb wurde der Befund als Borrelien-Lymphozytom
gewertet. Die Antibiose mit Amoxillin fuhrte zum Rickgang des Befundes am Ohrléappchen.
Schlussfolgerung: Unser Fallbericht unterstreicht die Schwierigkeit der histologischen Unterscheidung von
FL und Borrelien-Lymphozytom. Ein Lymphozytom im Kindesalter sollte klinisch diagnostiziert werden, um
belastende diagnostische Prozeduren zu vermeiden.

P23 Spezialisierte ambulante padiatrische Palliativversorgung (sappv) im ndrdlichen Sachsen-Anhalt
— gesetzliche Grundlagen, Auftrag und Ausblick

A. GlaR*, T. Friedersdorf, P. Vorwerk?, V. Aumann?
'SAPPV, MVZ Pfeiffersche Stiftung, Magdeburg
*padiatrische Onkologie und Hamatologie, Universitatskinderklinik Magdeburg

Entsprechend dem 837 des Sozialgesetzbuch V haben Versicherte seit Februar 2007 Anspruch auf eine
spezialisisierte ambulante Palliativversorgung, die die Koordination arztlicher und pflegerischer Leistungen
umfasst und eine Betreuung in der vertrauten hauslichen Umgebung ermdglicht. Dabei sind die besonderen
Belange von Kindern zu bertcksichtigen. Ziel einer kindgerechten Betreuung ist die Versorgung von Korper,
Geist und Seele des Kindes und Unterstitzung der betroffenen Familie. Grundsatzlich stehen hierfir
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ambulante Kinderkrankenpflegedienste, klinikgestitzte, multiprofessionelle "Bruckenteams”, ambulante
Kinderhospizdienste, Bunte Kreise und sozialpadiatrische Zentren zur Verfligung. Bei einem ermittelten
Bedarf von 15-20 Patienten fur den nérdlichen Raum Sachsen-Anhalts wurde eine Kooperation zwischen
dem Medizinischen Versorgungszentrum der Pfeifferschen Stiftungen, SAPPV, der kinder-onkologischen
Klinik der Otto-von-Guericke-Universitat und dem ambulanten Hospizdienst, Malteser Hilfsdienst e.V.,
Magdeburg vereinbart. In Zusammenarbeit mit den niedergelassenen Kinderarztinnen und Kinderarzten
steht nun eine fallbezogene und fachspezifische Versorgung fir die Kinder zur Verfiigung, die von einer
lebensbegrenzenden Erkrankung betroffen sind und einen Verbleib im Kreis ihrer Familie und der
Hauslichkeit wiinschen.

Infektiologie/lmmunologie

P24 Lokales Keimspektrum bei stationar behandelten Harnwegsinfektionen im Kindesalter

S. Wygoda', M. Henn', T. Richter’, M. Lindner?
Klinik far Kinder und Jugendmedizin, Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig
?Zentrum fur klinische Chemie und Mikrobiologie, Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig

Einleitung: Harnwegsinfektionen zahlen zu den haufigsten bakteriellen Infektionen im Kindesalter.
Zunehmende Resistenzraten werden beschrieben.

Zielstellung: Welches sind die haufigsten Erreger? Wie ist die Resistenzlage? Gibt es Veranderungen in
den letzten 5 Jahren?

Methode: Pathologische Urinbefunde aller stationdaren Patienten der Kinderklinik und Kinder IMC im
Zeitrauml (01.01.2007-31.12.2010) und Zeitraum2 (01.01.2011-31.01.2011) werden hinsichtlich
Erregerspektrum und Resistenzlage ausgewertet.

Ergebnisse: Im Zeitrauml liegen 529 Urinbefunde vor. Haufigster Erreger ist E.coli (47%) gefolgt von
Enterococcus faecalis (12%) und Proteus mirabilis (7%). Im Zeitraum2 sind von 128 Urinen 35 % E.coli,
17% Enterococcus faecalis und 6 % Proteus mirabilis. Der Anteil der ESBL E.coli stieg 2011 von 2 auf 7%.
Die Halfte der ESBL E. coli Pat. hatten eine erste Harnwegsinfektion ohne Hinweis fir Fehlbildung im
Harntrakt oder vorherige Antibiotikatherapie. Auffallig war eine Haufung (3/8) im Jan. 2011.

Diskussion: Mégliche Ursachen des Anstiegs der ESBL Infektionen werden diskutiert.

Schlussfolgerung: E. coli sind unverandert die haufigsten Erreger von Harnwegsinfektionen. Infektionen
durch ESBL Bildner nehmen zu, sind aber nicht zwingend an Antibiotikavorbehandlung, Immunsuppression,
Fehlbildungen im Harntrakt oder andere medizinische Risikofaktoren gebunden.

P25 Superantigenarthritis — Neues Tiermodell der juvenilen idiopathischen Arthritis?

K. Gerlach®, C. Tomuschat', A. Emmer?, M. Kornhuber?, R. Finke®
Klinik und Poliklinik fur Kinderchirurgie, Martin-Luther-Universitat Halle-Wittenberg
?Klinik und Poliklinik fur Neurologie, Martin-Luther-Universitat Halle-Wittenberg

Einleitung: Superantigene (SA) werden u.a. durch humane endogene Retroviren (HERV) kodiert und
kénnen Lymphozyten oligoklonal aktivieren. Eine Beteiligung der SA in der Pathogenese der JIA wird
postuliert.

Material/Methoden: Von 15 Lewis-Ratten wurden 9 Tieren 50 upl Superantigenldsung
(Staphylokokkenenterotoxin A) in das rechte Kniegelenk injiziert, 6 Kontrolltiere erhielten die gleiche Menge
NaCl 0,9%. Jeweils 5 Tiere wurden ein, funf und zehn Tage nach der Injektion geopfert. Das
Entziindungsinfiltrat der Kniegelenke wurde immunhistochemisch mittels HE-Farbung visualisiert und im
Bereich der maximalen Entziindung mittels der Antikdrper CD3, CD4, CD8. CD138. Pax 5 sowie MHC-I und
MCH-II nach der Avidin-Biotin-Methode néher charakterisiert.

Ergebnisse: Es fand sich im Bereich des rechten, injizierten Kniegelenkes eine signifikant starkere
Entzindung im Vergleich zur linken, nicht injizierten Seite. Die Entziindung zeigt eine maximale Aktivitat 5
Tage nach intraartikularer Injektion des Superantigens und wurde von CD8+ T-Lymphozyten dominiert. Die
Anzahl der CD3+ T-Lymphozyten war zu allen Untersuchungszeitpunkten unter der Anzahl CD8+ T-
Lymphozyten.

Diskussion: Der Entziindungscharakter im Modell der Superantigenarthritis zeigt histologisch viele
Ubereinstimmungen zum Entziindungsinfiltrat bei der JIA.

Schlussfolgerung: Die histologischen Ubereinstimmungen des Tiermodells mit Befunden der JIA legt eine
direkte Beteiligung von Superantigenen bei der Pathogenese der JIA nahe.
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P26 Pneumocystis jirovecii Pneumonie bei AIDS-krankem Saugling

J. Becher, H.-J. Bittrich, A. Sauerbrey
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt

Einleitung: Die Pneumocystis jirovecii Pneumonie als AIDS-definierende Erkrankung zeigt unbehandelt eine
Letalitdt von 100%. Besonders Sauglinge sind als mdoglicherweise natirliches Reservoir des Erregers
gefahrdet.

Zielstellung: Die Behandlung erfolgt mit Cotrimoxazol Uber drei Wochen und Prednisolon.

Methode: Falldemonstration.

Ergebnisse: Vorstellung eines vier Monate alten weiblichen Sauglings einer HIV-positiven Mutter nach
regelrechter prd- und peripartaler antiviraler Therapie der Schwangeren und postnataler antiviraler
Behandlung des Kindes. Bei klinischen Zeichen einer Pneumonie, auffalliger CD4/CD8-Ratio und atypischer
radiologischer und laborchemischer Konstellation wird der Verdacht einer Pneumocystis jirovecii Pneumonie
gestellt. Die Behandlung erfolgt mit Cotrimoxazol Uber 21 Tage, antiretroviraler Vierfachtherapie und
Ganciclovir bei zeitgleich bestehender Cytomegalieinfektion. Akute respiratorische Globalinsuffizienz und
Lungenblutung erfordern intensivmedizinische Betreuung einschlie3lich invasiver Beatmung. Nach 44 Tagen
kann die Patientin mit antiretroviraler Therapie und PJP-Prophylaxe entlassen werden.

Diskussion: HIV-Neuinfektionen sind durch die Transmissionsprophylaxe auf <2% reduzierbar. Bei
bestehender HIV-Infektion haben Sauglinge jedoch ein hohes Risiko an AIDS-definierenden Erkrankungen
oder schweren opportunistischen Infektionen zu erkranken.

Schlussfolgerung: Trotz regelrechter Transmissionsprophylaxe an Pneumocystis jirovecii Pneumonie
denken.

P27 Wechselnde pulmonale Infiltrate bei Asthma bronchiale

D. Stoye, I. Adams, M. Gleil3ner
Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Selten kann das Asthma bronchiale Ausdruck eines eosinophilen pulmonalen Syndroms sein. Das Churg-
Strauss-Syndrom und die allergische bronchopulmonale Aspergillose gehen typischerweise mit Asthma
bronchiale einher. Uns wurde ein 13-jahriges Madchen mit bekanntem Asthma bronchiale und chronischer
Rhinosinusitis vorgestellt, das wegen rezidivierender pneumonischer Infiltrate bereits mehrfach antibiotisch
behandelt wurde. Sie klagte Uber Husten mit Auswurf sowie Ruhedyspnoe und hatte in 2 Monaten 5 kg
Gewicht verloren. Paraklinisch fielen eine Leukozytose mit Eosinophilie (38%) und ein IgE von 2900 kU/I auf.
Autoantikdrper, insbesondere ANCA-Antikdrper, waren negativ. In der Bronchiallavage und bronchialen
Schleimhautbiopsien zeigte sich eine schwere eosinophile Entziindung. Ein Erreger konnte nicht
nachgewiesen werden. Im Thorax-CT waren neben Infiltraten und Milchglastribungen Bronchiektasen
nachweisbar. Bei positiver Familienanamnese und im Verlauf aufgetretener Perikarditis stellten wir die
Diagnose Churg-Strauss-Syndrom. Das Churg-Strauss-Syndrom ist definiert als systemische
nekrotisierende Vaskulitis, welche fast ausschlie3lich bei Patienten mit Asthma bronchiale auftritt und mit
einer Hypereosinophilie einhergeht. Die Erkrankung ist mit einer Inzidenz von 1 zu 1 Million Einwohner pro
Jahr sehr selten und kann in jedem Alter auftreten.

P28 Der plazentare Ubertritt adoptiv transferierter TH1- und TH17-Zellen in trachtigen C57BI1/6 Ly5.1
Mausen und die Abh&angigkeit von zwei unterschiedlichen StellgréRen auf den Zelltransfer

J. Wienecke, K. Hebel, K. Hegel, M. Pierau, T. Brune, D. Reinhold, A. Pethe, M.C. Brunner-Weinzierl
Klinik far Experimentelle Padiatrie und Neonatologie

Institut fir Molekulare und Klinische Immunologie

Klinik fur Radiologie und Nuklearmedizin

der Medizinischen Fakultat der Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg

Weitestgehend unerforscht ist die Frage zum Migrationsverhalten differenzierter pro- inflammatorischer T-
Effektorzellen im immunsupprimierten Milieu. Hierzu wurde am Beispiel von Chrom 51 markierten TH1- und
TH17-Zellen ihre Migration in der Plazenta und den Nachkommen von trachtigen C57BIl/6 Ly5.1 Mausen
untersucht. Mit Hilfe der Messung radioaktiver y-Strahlung konnten sowohl die Akkumulation von TH1- und
TH17-Zellen in der postulierten immunsuppressiv regulierten Plazenta als auch ihr Ubertritt in die
Nachkommen signifikant nachgewiesen werden. Neben dem positiven Beleg, dass die Plazenta durchléassig
fur zwei Subtypen pro inflammatorischer T-Effektorzellen ist, steigert zum einen eine fortgeschrittene intakte
Schwangerschaft und zum anderen die Initiierung einer ungefahrlichen lokalen Entziindung durch Pertussis
Toxin (PT) an der Plazenta den Zellubertritt. Die Ergebnisse der durchflusszytometrischen Messungen mit
Hilfe von Antikdérpern gegen das Oberflachenantigen CD45.2 zeigten einen deutlichen Abfall in der
Haufigkeit 1L-17 produzierender CD4+CD45.2+ T-Zellen, nachdem die Zellen 40 Stunden im maternalen
Organismus zirkulierten. Der durchflusszytometrische Nachweis adoptiv transferierter TH17 Zellen in der
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Milz der Nachkommen fehlt bislang. Zukinftige Arbeiten missten die funktionelle Kapazitat der Zellen im
neonatalen Organismus klaren, um daraus die klinische Bedeutung fiir die Nachkommen einzuschéatzen und
diagnostische sowie therapeutische Ansatze entwickeln zu kénnen.

P29 CD4+ T Zellen von Neugeborenen und Kindern verfiigen tber ein endogenes TH2-Programm,
das durch Infektionen und Entziindungen moduliert wird

K. Hebel', S. Weinert®, B. Kuropkas, J. Knolle', B. Kosak', G. Jorch®, C. Arens®, E. Krause®, R. C. Braun-
Dullaeus®, M. C. Brunner-Weinzierl*

'Department of Experimental Pediatrics, University Hospital, Otto-von-Guericke University Magdeburg
’Department of Internal Medicine, Division of Cardiology, University Hospital, Otto-von-Guericke University
Magdeburg

®Leibniz-Institut fur Molekulare Pharmakologie (FMP), Berlin

4Department of Otorhinolaryngology, Head and Neck Surgery, University Hospital, Otto-von-Guericke
University Magdeburg

Biologisches Altern beeinflusst verschiedene zellulare Prozesse. Der Alterungsprozess beeinflusst auch das
Immunsystem. Hier wird eine TH2-Dominanz bei Kleinkindern postuliert, die im Alter nicht mehr anzutreffen
ist. Inwieweit die Differenzierung von TH2 Zellen ein altersabhangiger Prozess ist, wurde hier untersucht.
Mittels Durchflusszytometrie, Fluoreszentmikroskopie, Immunoblot und massenspektrometrischer Analysen
konnten wir eine nichtglykosylierte Form des Interleukins 4 (IL-4) nachweisen. Dies fuhrte zur Identifikation
einer IL 4+CD4+ T-Zellpopulation bei Neugeborenen und Kindern, die bei Erwachsenen kaum vorkam.
Neonatale CD4+ T Zellen exprimierten zudem bevorzugt GATA3 mRNA. Der TH2 Phanotyp der IL 4+CD4+
T Zellen blieb auch nach Stimulation stabil. Wurden die Zellen einer starken Aktivierung oder pro-
inflammatorischen Signalen ausgesetzt, differenzierten sie jedoch zu TH1 Zellen. Die IL-4+CD4+ T Zellen
stammen von antigenunerfahrene CD31+CD4+ T Zellen aus dem Thymus ab, die bei Neonaten zur
Sezernierung von IL-4 gebracht werden konnten. Unsere Daten untermauern die Hypothese, dass CD4+ T
Zellen von Neugeborenen zur TH2 Differenzierung neigen. Wobei eine friihe IL 4 Expression nicht direkt mit
IL-4 Sezernierung. korrelierte. Das notwendige Signal fur die Ausschiittung des IL-4s ist noch unbekannt.
Die Identifikation von den hier beschriebenen TH2 Vorlauferzellen kénnte neuen Strategien zur Therapie von
TH2—vermittelten Immunpathologien — wie Allergien — den Weg ebnen.

Kardiologie

P30 Antenatale Stenose des Ductus arteriosus Botalli bei einem Reifgeborenen nach maternaler
Diclofenac-Einnahme

K. Oettel', P. Voigt', F. Muihe', C. Rotzsch?, C. HeR?, L. Patzer"
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle (Saale)
2Kinderkardiologische Praxis Dr. C. Rotzsch am Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle (Saale)

Wir berichten den Fall eines Reifgeborenen (37+0 SSW) (Geburtsgewicht: 3420 g) einer Mutter mit
insulinpflichtigem Gestationsdiabetes und praexistenter endogener Depression (Therapie mit Lithium und
Venlafaxin). Die Geburt erfolgte nach Einleitung wegen Praeklampsie per eiliger Sectio bei pathologischem
CTG und préaazidotischer MBU. Postnatal sahen wir ein deutlich deprimiertes Neugeborenes, weshalb es
sofort auf unsere neonatologische Intensivstation Ubernommen wurde. Nach taktiler Stimulation und
mehreren Blahmandvern Einsetzen einer sich rasch stabilisierenden Spontanatmung. Im Verlauf fiel ein
protrahierter Sauerstoffbedarf fir die Aufrechterhaltung einer suffizienten Oxigenierung auf, weshalb eine
Echokardiographie erfolgte. Hier zeigte sich eine deutliche rechtsventrikulare Hypertrophie mit
Trikuspidalklappeninsuffizienz und diastolischer Funktionsstérung ohne Anhalt fur ein Vitium cordis.
Radiologisch dokumentierten wir das Bild einer wet lung disease. Auf Nachfrage berichtete die Mutter tiber
eine gelegentliche Einnahme von Diclofenac in den letzten vier Schwangerschaftswochen. Unseres
Erachtens ist die Rechtsherzhypertrophie daher am ehesten Folge einer medikamentds bedingten
vorzeitigen Ductusstenose. Postnatal wurde eine spontane Riickbildung beobachtet.

P31 Keratoiritis als ophtalmologische Manifestation bei Kawasaki-Syndrom eines 4-jahrigen
Méadchens

S. Jungel, J. Moser', I. Léwe?, M. Lorenz®, G. Heubner"
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Neustadt
Augenklinik, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Friedrichstadt
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Morphologisch entspricht das Kawasaki-Syndrom einer systemischen Vaskulitis, die insbesondere kleine
und mittelgroRe GefaRe betrifft. Neben der bekannten Konjunktivitis bestehen allerdings weitere
augenarztlich zu berilicksichtigende Manifestationen.

Kasuistik: 4 Jahre altes seit 3 Tagen fiebernden Madchen in reduziertem AZ, Exanthem am GesaR,
Extremitaten, Handen und FiRen. Zervikale Lymphkontenschwellung, Konjunktivitis bds., Lacklippen. Mit
Cefuroxim anbehandelt. Vorstellung bei persistierendem Fieber.

Diagnostik: Rontgenthorax, Echo, EKG, Abdomensono o.p.B

CrP 159,1; Linksverschiebung, Na 129, BSG 130

Rheumatologische Basisdiagnostik: 0.p.B

Therapie und Verlauf: Bei Verdacht auf ein Kawasaki-Syndrom Gabe von Immunglobulin (2 mg/kg) sowie
ASS. In den echokardiographischen Kontrollen keine Koronarveranderungen feststellbar. 30h nach
Immunglobulingabe kam es zu einer Entfieberung und einen stetigen Rickgang der
Entziindungsparameter. Am 8. Tag fiel eine Hornhauttriilbung auf. In der augenarztlichen Untersuchung
zeigten sich eine Keratoiritis sowie ein erhdhter Augeninnendruck. Die Therapie erfolgte mit Azetazolamid,
Prednisolon und Cyclopentolat. Darunter Befundriickgang.

Diskussion: Haufig bestehen ophtalmologische Manifestation neben der bilateralen Konjunktivitis (> 90%),
als Ausdruck entzindlicher Veranderung.

Schlussfolgerung: Dieser Haufung Rechnung tragend, sollte die augenérztliche Untersuchung, Bestandteil
des diagnostischen Vorgehens beim Kawasaki-Syndrom sein.

P32 Notwendigkeit der dreidimensionalen Messung bei der sonografischen Bestimmung von
FluRvolumina

T. Scholbach?, J. Scholbach?, C. Heinich®, K.-P. Schade®

'Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Chemnitz gGmbH
’Mathematisches Institut, Westfalische Wilhelms-Universitat Minster
*Bereich Strémungslehre, Fakultdt Maschinenbau, TU Chemnitz

Zielstellung: Volumenperfusionsmessungen spielen bei der Beurteilung der Organfunktion eine grol3e
Rolle. Im klinischen Alltag werden aus Diametermessungen von Arterien oder Venen
GefalRquerschnittsflachen errechnet und mit der mittleren FluRgeschwindigkeit multipliziert, um FluRvolumina
zu errechnen. Dieses oft gelibte Verfahren hat jedoch grundsétzliche Mangel. Wir entwickelten mit der 3D-
PixelFluxtechnik einen neuartigen methodischen Ansatz zur Uberwindung dieser Méangel.

Material: FluRvolumenmessungen in einem eigenen Gefallphantom mit unterschiedlichen Perfusionsraten
Methode: Volumenflussmessung mit der PixelFlux-Technik (www.chameleon-software.de) in einem 3D-
Modell der Perfusion

Ergebnisse: Mit der herkdmmlichen 2D-Perfusionsmessung wird die Perfusionsmenge selbst bei
idealisierten Stromungsverhaltnissen um 1/3 Uberschatzt. Nur eine 3D-Messtechnik mit Integration aller
lokalen Perfusionsdaten erlaubt eine realistische FluRBvolumenmessung. Interobservergleiche der
Perfusionsmessungen im 3D-Modell mit unterschiedlichen Perfusionsraten zeigten eine Korrelation von r =
0,999.

Diskussion: Die 3D-PixelFluxtechnik Uberwindet methodische Grenzen der bisherigen 2D-Verfahren zur
volumetrischen Perfusionsbeurteilung. Sie bietet die praktische Grundlage zur realistischen Einschétzung
von Organperfusionsstérungen.

Referenzen: Scholbach et al.: Ultraschall Med. 2011 Dec;32 Suppl 2:E122-8; Ultrasound in Obstetrics &
Gynecology,2012; 40: 172

P33 Behandlung von Kindern mit angeborenen Herzfehlern aus Entwicklungslandern am
Herzzentrum Leipzig

K. Ll'jllmannl, N. Pfeill, L. Yacoubz, M. Kostelkal, . Déhnertl, M. Weidenbach®
'Herzzentrum Leipzig
“Chain of Hope

Einleitung: Kinder mit angeborenen Herzfehlern aus Entwicklungsléndern haben oftmals eine schlechte
Prognose, obwohl ein GrofRteil der Herzfehler gut korrigierbar ware. Seit 2001 kénnen in Zusammenarbeit
mit der Organisation "Chain of Hope" Kinder am Herzzentrum Leipzig (HZL) kostenfrei behandelt werden.
Mogliche Probleme hierbei sind: eingeschrankte Moglichkeiten in Diagnostik, Medikamentenversorgung und
Nachsorge im Heimatland, spate Operationszeitpunkte, sowie Komplikationen bei der Anreise von Kindern
mit zyanaotischen Vitien.

Zielstellung:  Untersuchung von perioperativen/periinterventionellen  Komplikationen und des
frihpostoperativen/postinterventionellen Outcome.

Methode: Retrospektive Auswertung.

45



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Ergebnisse: Seit 2001 wurden 89 (85 Operationen, 4 Interventionen) Kinder (medianes Alter 5,3 Jahre), in
der Mehrzahl aus Subsaharalandern, am HZL behandelt. Vorrangige Diagnosen waren: Fallot Tetralogie
(34%), Ventrikel- und Arioventrikelseptumdefekte (31%), Vorhofseptumdefekte (9%) und komplexe
Herzfehler (9%). Bei 5 Patienten war die urspriingliche Diagnose nicht korrekt, 2 davon waren inoperabel.
Die operativen Ergebnisse waren insgesamt gut. Komplikationen waren Reoperationen (4x),
Schrittmacherimplantationen (2x) und Infektionen (4x).

Schlussfolgerung: Bei praoperativ gut vorbereiteter Diagnostik und genauer Indikationsstellung kénnen
Kinder mit angeborenem Herzfehler aus Entwicklungslandern mit gutem Ergebnis operativ behandelt und ins
Heimatland entlassen werden.

P34 Ektope atriale Tachykardie (EAT) mit intraatrialem Mikroreentry — seltene Differentialdiagnose
der supraventrikularen Tachykardie (SVT) bei einem Frihgeborenen

F. T. Riede’, R. Gebauer", J. Hambsch®, U. Thome?, I. Dahnert*
Klinik for Kinderkardiologie, Herzzentrum, Universitat Leipzig
2Neonatologie, Klinik und Poliklinik fir Kinder und Jugendliche der Universitat Leipzig

Einleitung: SVT lassen sich meist gut erkennen und behandeln. In Einzelfallen kann sich die Therapie aber
sehr schwierig gestalten.

Kasuistik: Nach Diagnose einer fetalen Tachykardie erfolgte die Geburt eines hypertrophen Frihgeborenen
durch Sectio. Eine Anpassungsstérung besserte sich unter pharyngealer Beatmung kaum. Im EKG zeigte
sich eine SVT um 245/min.. Nach Gabe von Adenosin demaskierte sich eine EAT mit 1:1 Uberleitung. Unter
Digoxin und Sotalol kam es zu einer kardiorespiratorischen Insuffizienz mit Katecholamin- und
Beatmungspflichtigkeit. Ein pulmonale Hypertension wurde mit inhalativem Stickstoffmonoxid behandelt.
Nach einmaliger elektrischer Kardioversion (eKV) im Alter von 30h bestand Sinusrhythmus um 120/min.. Im
Verlauf kam es zu einer raschen Stabilisierung des Allgemeinzustandes. Eine Anfallsfreiheit konnte nur unter
kombinierter antiarrhythmischer Therapie mit Digoxin, Sotalol und Propafenon erreicht werden. Danach sind
bis zum Alter von 6 Wochen keine SVT aufgetreten.

Diskussion: Die eKV ist bei der EAT aufgrund der meist zugrundeliegenden abnormalen Automatie in der
Regel nicht indiziert, war aber bei unserer Patientin zumindest initial erfolgreich. Ursache hierfir dirfte ein
intraatrialer Microreentry-Mechanismus sein, der bei der Entstehung der SVT beteiligt war. Die Mdglichkeit
des Vorliegens dieser ausgesprochen seltenen Form einer EAT rechtfertigt unseres Erachtens den Versuch
einer eKV insbesondere beim hamodynamisch instabilen Kind.

P35 Fallbeschreibung eines neonatalen Notfalls — Hochgradige Aortenklappenstenose mit
ausgepragtem Aneurysma des LVOT und Tunnel-Verbindung in die Aorta — Ware die Klappe pranatal
Zu retten gewesen?

M. Maier-Weidmann', G. Tulzer’, S. Avenarius®, M. Kostelka®, I. Dahnert®, G. Jorch*
'Universitatskinderklinik Magdeburg

’Herzzentrum Linz, Osterreich

3Abteilung fur Kinderherzchirurgie, Klinik fur Herzchirurgie, Herzzentrum Leipzig
*Klinik fiir Kinderkardiologie, Herzzentrum Leipzig

Zur U2 fiel ein bislang klinisch unaufféalliges Neugeborenes durch lautes Herzgerdusch auf. Die
Schwangerschaftsanamnese war unauffallig (Mutter 20 Jahre, Grav 1 Para 1, regelméaRige
Vorsorgeuntersuchungen, Toxoplasmose negativ, Roteltiter, Clamydien unaufféllig, kein Nikotin- oder
Alkoholabusus, daher keine Feindiagnostik, keine angeborenen Herzfehler in der Familie). Auch der
Geburtsverlauf wies keine Probleme auf (Geburt spontan aus Schéadellage, 41 SSW,GG 3590g , GL 52 cm,
APGAR  9/10/10, Nabel-Ph  7,21,Blasensprung zur  Geburt, Fruchtwasser  unaufféllig).Im
Untersuchungsstatus zeigte sich ein Schwirren Uber dem linken Thorax unten, Uber Herzspitze 5/6 rauhes
Systolikum auskultierbar, Herzaktion rhythmisch, Pulse seitengleich tastbar. Keine Hepatosplenomegalie.
EKG: Sinusrhythmus Hf 140/min, Indifferenztyp, keine AV-Blockierung, keine ERST, keine ES, Zeichen der
linksventrikularen Hypertrophie. Der Befund im ECHO war wie folgt: PFO ca 1-2mm mit Links-Rechts-Shunt
(Pmax 1,7 m/s), LV stark hypertrophiert mit guter Funktion (EF ca 75-80%), trikuspide, stark domende
Aortenklappe, Klappe stark dysplastisch inshesondere linkes anteriores Segel, p max 4,18 m/s entsprechend
p max von 70 mm Hg, PDA offen mit Links-Rechts-Shunt 2mm an der engsten Stelle, Aorta ascendens
poststenotisch bis auf 14 mm dilatiert kein VSD, keine Ista, 4 Lungenvenen, Aortolinksventrikularer Tunnel
mit LV-Aneurysma. Das Kind wurde umgehend ins Herzzentrum Leipzig verlegt. Dort wurde eine neonatale
Ross-Operation Resektion des Ao-LV-Tunnels und extraanatomische Implantation der Neo-Aorta und
Xenograft-Implantation durchgefuhrt.

Embryologisch muss man diskutieren, dass durch die hochgradige, subatretische Klappe es zur Ausbildung
eines Aneurysmas mit Ruptur zur Aorta kam.
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Hatte eine pranatale Intervention mit Ballondilatation der Aortenklappe vielleicht den LV entlastet und
dadurch die Ausbildung eines LV-Aneurysmas mit aortolinksventrikularen Tunnel vermieden werden
kénnen? Vielleicht ware damit postnatal eine interventionelle Herzkatheteruntersuchung méglich gewesen?
Sollte die Indikation zur Feindiagnostik im 2. Trimenon insgesamt gro3ziigiger gestellt werden?

P36 Linksseitige Kardiothorakale Sympathische Denervation als alternative Therapieoption bei
Kindern mit Long-QT-Syndrom

S. Lobstein', N. Lorenz', M. Kabus®, T. Paul’, W. Ruschewski’, G. Heubner"
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Stadtisches Krankenhaus Dresden-Neustadt
*Kinderherzklinik Géttingen

Einleitung: Long-QT-Syndrome sind genetisch bedingte lonenkanalerkrankungen der Herzmuskelmembran,
die zu Stdérungen von Depolarisation und Repolarisation mit QTc-Zeit-Verlangerung im EKG fiihren und
Herzrhythmusstoérungen, v.a. ventrikulare Tachykardien mit plétzlichem Herztod, auslésen. Therapeutisch
stehen die Vermeidung bekannter Auslosefaktoren sowie die Betablockergabe an erster Stelle. In
therapierefraktaren Fallen kommt die Implantation eines Internen Cardioverter Defibrillators (ICD) und die
Linksseitige Kardiothorakale Sympathische Denervation (LCSD, Stellektomie) in Betracht.

Patienten:

Fall 1: 5 jahriger Junge. Als Neugeborenes QTc-Zeit-Verlangerung bis 0,60s sowie Bradykardie.
Heterozygote KCNQ1-Mutation (LQT 1). FA negativ. Hochdosierte Propranololtherapie. Keine dokumentierte
ventrikulare Arrhythmien. Mit 4 Jahren 3 Synkopen. Stellektomie mit postoperativem Horner-Syndrom 2011.
Seitdem symptomlos.

Fall 2: 6 jahriger Junge. Als Saugling QTc-Verlangerung bei Diagnostik wegen Systolikum. Heterozygote
KCNQ1-Mutation (LQT 1). FA: Mutter: positiv. Hochdosierte Metoprololtherapie. Belastungsabhéngige
Synkope mit 4 Jahren. Stellektomie mit postoperativerm Horner-Syndrom 2010, seitdem keine Synkopen.
Diskussion: Bisher im Kindesalter selten durchgefihrt, stellt die LCSD mittels eines transaxillaren
Zugangsweges und minimalem Komplikationspotential bei persistierend symptomatischen Patienten unter
Betablockertherapie eine effektive Behandlungsalternative dar.

P37 Ausgepragte Koronaraneurysmen bei einem Saugling mit inkomplettem Kawasaki-Syndrom

B. Kolterer, F. T. Riede, |. Dahnert
Abteilung fir Kinderkardiologie, Herzzentrum Leipzig

Einleitung: Eine geflrchtete Komplikation des Kawasaki-Syndroms ist die Ausbildung von
Koronarveranderungen. Wir berichten Uber einen Saugling, der im Rahmen dieser Erkrankung gigantische
Koronaraneurysmen entwickelte.

Methode: Fallvorstellung eines bei uns in Betreuung befindlichen S&uglings, Review der aktuellen
Datenlage zu Diagnostik, Therapie, Prognose.

Ergebnisse: Nach zunachst untypischem Verlauf mit rez. Fieberschiben, Diarrhoe, Exanthem und
purulenter Konjunktivitis wurde der Saugling unter dem V. a. Kawasaki-Syndrom in die Kinderklinik
eingewiesen. Bereits bei Aufnahme bestanden ausgepragte Koronaraneursymen. Es wurde eine
leitliniengerechte Therapie mit IVIG durchgefuhrt, worauf der Patient anhaltend entfieberte. Nach Vorstellung
in unserem Herzzentrum zeigten sich echokardiographisch und angiographisch hochgradig aneurysmatisch
veranderte HerzkranzgefalRe sowohl am Abgang als auch im Verlauf aller drei Hauptéaste. Der Patient fallt
damit in der Risikostratifizierung in die Gruppe IV und muss langfristig therapeutisch antikoaguliert werden.
Diskussion: Koronarveranderungen treten in ca. 20% aller Félle eines Kawasaki-Syndroms auf. Abhangig
von der Auspragung dieser GefalRveranderungen ist neben der lebenslangen Kontrollbediirftigkeit auch eine
Antikoagulation angezeigt. Aufgrund des heterogenen Erscheinungsbildes des Syndroms mit Beteiligung
vieler Organsysteme stellt die friihzeitige Diagnosestellung eine grol3e Herausforderung in der
kinderarztlichen Versorgung dar.

Gastroenterologie

P38 Bedeutung der Zdliakie in einem GroRkrankenhaus in Leipzig

A. Werner, M. Zurek, Ch. Spranger, Th. Richter
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

Einleitung: Noch vor wenigen Jahren wurde die Zoliakie als seltene Erkrankung angesehen. Heute wissen
wir jedoch durch aktuelle Untersuchungen, dass diese Erkrankung viel haufiger auftritt, als bisher
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angenommen wurde (Pravalenz: Finnland 2-3%, USA 0,71%). Fir Deutschland fehlen aber aktuelle
Untersuchungen.

Zielstellung: Wir wollten die Bedeutung der Zdliakie fir die Patienten, die im Grof3klinikum St. Georg
Leipzig betreut wurden untersuchen.

Methode: Es wurden die Patienten identifiziert, bei denen im 5-Jahres-Zeitraum 2004-2008 die ICD-10
Nummer K 90.0 abgerechnet wurden.

Ergebnisse: Von rund 130.000 erwachsenen Patienten wurden lediglich fir 71 Patienten eine glutenfreie
Ernahrung realisiert, das entsprach einer Haufigkeit von rund 1:1830, von den rund 12500 Patienten der
Kinderklinik waren 61 Zéliakiefélle bekannt, das entsprach einer Haufigkeit von rund 1:200.

Diskussion: Die unterschiedliche Zdliakie-Préavalenz bei Kindern und Erwachsenen ist bemerkenswert und
weist darauf hin, dass die Zoéliakie einmal in der Erwachsenenmedizin einen geringen Stellenwert hat, zum
anderen aber auch von Erwachsenen oftmals ignoriert wird. Vermutlich werden aber auch in der Padiatrie
einige Zoliakie-Patienten nicht erkannt.

Schlussfolgerung: Im Jahr 2013 werden wir im Rahmen einer Studie bei allen stationdren und ambulant
Patienten der Kinderkliniken St. Georg in Leipzig und Hubertusburg in Wermsdorf die z6liakiespezifischen
Antikérper (tTG, AGA) im Blut und im Speichel bestimmen.

P39 Ausgepréagte juvenile Spondylitis ankylosans (JSA) mit V.a. Morbus Crohn (MC)

E. Bertko, M. Borte, M. Zurek, K. Hunger, Th. Richter
Klinik far Kinder- und Jugendmedizin am Klinikum St. Georg in Leipzig

Anamnese: 14-jahriger Junge mit seit 4 Jahren zunehmenden Schmerzen und massiver
Bewegungseinschrankung im HWS/BW S-Bereich.

Klinische Untersuchung: Deutliche Bewegungseinschrankung der gesamten Wirbelséule. Keine Flexion
und Extension der HWS; Rotation nur bis zu 10 Grad in beide Richtungen. Kiefertffnung nur ca. 3-Finger-
breit. Ausgepragte Skoliose linkskonvex, Finger-Boden-Abstand 32 cm. Eingeschrankte Innen- und
Aulenrotation der Huftgelenke beidseits, Bewegungseinschrankung der Knie- und Sprunggelenke.
AulRerdem: rezidivierende Durchfélle sowie ungenigende Grolen- und Gewichtsentwicklung
(Perzentilenknick).

Diagnostik: Laborchemie, Bildgebung, Endoskopie und Histologie.

Diagnose: fortgeschrittene juvenile Spondylitis ankylosans (HLA-B27 negativ), V.a. Morbus Crohn (Ulcera in
Antrum und Kolon).

Therapie: CT-gestitzte Punktion der lliosakralfugen bds. und Instillation von Lederlon. AuBerdem Beginn
einer Therapie mit Adalimumab, Naproxen und Pantoprazol. Regelméalige Physiotherapie. Verlauf: Bei
ambulanter Vorstellung ca. 1 Monat nach Entlassung deutliche Besserung der Symptomatik (Finger-Boden-
Abstand ca. 20 cm), keine MDK-Symptome.

Schlussfolgerung: Die juvenile Spondylitis ankylosans betrifft haufiger Jungen ab dem 10. Lebensjahr. Ein
negativer Befund hinsichtlich HLA-B27 schlief3t diese Erkrankung nicht aus (82-95% HLA-B27 positiv). Den
Stellenwert von JSA und MC flr den Patienten wird der weitere Kklinische Verlauf zeigen.

P40 Polypen im Kindesalter

Th. Richter, Ch. Spranger, A. Werner, M. Zurek
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

Einleitung: Kolorektale Polypen kdénnen eine Ursache fiir gastrointestinale Blutungen bei Kindern sein.
Polypen im Bereich des Magens sind dagegen in der Regel klinisch stumm und oftmals nur Zufallsbefunde.
Zielstellung: Es sollte untersucht werden, welche Bedeutung MDK-Polypen bei unseren Patienten mit
gastroenterologischen Fragestellungen hatten.

Methode: Retrospektiv wurden alle Gastroskopien und Koloskopien beurteilt, die im Zeitraum 2003 bis 2012
an unserer Klinik durchgefiihrt wurden.

Ergebnisse: Wir fanden 49 Polypen bei 2436 Endoskopien - siehe Tabelle (Juvenile Polypen: JP; Peutz-
Jehgers: PJ)

N Polypen % FAP JP PJ andere
Gastroskopie 1457 16 1,1
Koloskopie 979 33 3,4 4 17 1 11

Diskussion: Unsere Polyposisrate war etwas geringer, als in jungsten Publikationen berichtet wurde. Einige
Polypen waren sehr gro3 mit der Gefahr lebensbedrohlicher Blutungen. Ein Patient war bei Polypektomie
erst 6 Monate alt.

Schlussfolgerung: Das Symptom Blut im Stuhl ist immer ein Alarmsignal — immer sollte mittels Endoskopie
eine Polyposis ausgeschlossen werden. Die Rezidivrate und die Gefahr der malignen Entartung sind nicht
sicher zu klaren, deshalb sind Kontrolluntersuchungen angezeigt.
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P41 Reizdarmsyndrom im Jugendalter — eine Falldarstellung

Th. Woischnik®, B. Meier', H. Knéfler', J. Pétzsch?, S. Krystek', H. Hetschko?, F. Schmidt®, Th. Richter*
'Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Fachkrankenhaus Hubertusburg gGmbH

°FA fur Kinder- und Jugendmedizin und Psychotherapeut in eigener Niederlassung

*Klinik ftr Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Halle/Saale

Einleitung und Zielstellung: Die Diagnostik eines echten Reizdarmsyndroms im Kindes- und Jugendalter
ist schwierig. Viele Arztvorstellungen und héaufige Krankenhausaufenthalte muinden letztlich in einer
langwierigen Psychotherapie.

Anamnese und Verlauf: Der 16 jahrige Patient erlitt im Frihjahr 2012 einen hochfieberhaften Infekt mit
enteritischer Beschwerdesymptomatik. Aufgrund ausbleibender Stabilisierung erfolgten mehrmalige
stationare Aufenthalte in verschiedenen Kliniken. Wir registrierten einen Gewichtsverlust von 13 kg. Die
tibliche gastroenterologische Diagnostik (Blutentnahmen, Atemtests, OGD, Koloskopie, MRT Abdomen)
erbrachte keine pathologischen Befunde. Inshesondere wurden Zdliakie, Nahrungsmittelallergien, chronisch
entzundliche Darmerkrankungen, cystische Fibrose und Zuckerunvertraglichkeiten ausgeschlossen. Wir
beobachteten bis zu 15 wassrige Stihle pro Tag. Unter intensiver psychosomatischer Betreuung aber auch
durch zeitweilige Gabe von Loperamid, Entocort und Probiotika konnte eine weitgehende Stabilisierung der
Problematik erreicht werden. Eine endgultige Klarung der Symptomatik konnten wir letztlich nicht erreichen,
der Patient befindet sich auch 10 Monate nach Beginn der Symptome in ambulanter Therapie.

P42 Hamatochezie im Sauglingsalter — Die Bedeutung der Kuhmilchproteinintoleranz - eine
Fallsammlung

C. Spranger, M. Zurek, A. Werner, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Sankt Georg gGmbH Leipzig

Einleitung: Die Hamatochezie im Sé&uglingsalter erfordert eine zeitnahe differentialdiagnostische Abklarung.
Die haufigste beschriebene Ursache ist die eosinophile Kolitis im Rahmen einer Kuhmilchproteinintoleranz
(KMPI).

Zielstellung: Es sollte die Haufigkeit der eosinophilen Kolitis bei vermuteter KMPI im Zeitraum 2003 — 2012
bei Sauglingen mit Hamatochezie bestimmt werden.

Methode: In die Auswertung wurden alle Sauglinge (<1. Lebensjahr) eingeschlossen, die mit Blut im Stuhl
auffielen und deshalb koloskopiert wurden.

Ergebnisse: Im gesamten Untersuchungszeitraum wurden 979 Koloskopien in der Kinderklinik des
Klinikums St. Georg durchgefiihrt, dabei bei 65 Sauglingen. In 64 Fallen wurden endoskopisch die typischen
Schleimhautveranderungen einer eosinophilen Kolitis im Rahmen einer Kuhmilchproteinintoleranz
beobachtet, bei einem 6 Monate alten Kind war ein grof3er juveniler Polyp die Blutungsursache.

Diskussion: Zwar fuhrt eine adaquate Eliminationsdiat bei Patienten mit einer KMPI in der Regel zu einer
raschen klinischen Besserung und lasst eine Verdachtsdiagnose zu. Schwerwiegende Blutungsursachen wie
Polypen kénnen jedoch nicht sicher ausgeschlossen werden. Die makroskopische Demonstration des
pathologischen Schleimhautbefundes bei den Eltern flhrt zu einer deutlichen besseren Compliance beim
Einhalten der Eliminationsdiéat.

Schlussfolgerung: Die endoskopische Abklarung der Hamatochezie besitzt auch im Sauglingsalter einen
hohen Stellenwert.

P43 Eosinophile Osophagitis — ein Fallbericht

M. Zurek, C. Spranger, A. Werner, Th. Richter
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Sankt Georg gGmbH Leipzig

Anamnese: Notaufnahme eines 10-jahrigen Jungen wegen akuter Schluckbeschwerden, starker
Hypersalivation, retrosternaler Schmerzen nach Schweinesteak-Essen. Derartige Symptome traten erstmals
auf.

Diagnostik: Notfall-Gastroskopie in Narkose mit Nachweis eines Fleischstickes im unteren
Osophagusdrittel, welches endoskopisch in den Magen vorgestoRen wurde. Beim Riickzug des Endoskopes
zeigten sich massive Schleimhautverletzungen im Osophagus. Der gesamte Osophagus war starr, eng und
ohne sichtbare Peristaltik. Histologisch Bestatigung einer eosinophilen Osophagitis (> 15 Eos/Hpf).

Therapie und Verlauf: Therapie-Beginn mit Budesonid (Pulmicort per os), PPl sowie milcheiweil3freier
Erndhrung (Milch-EW-Sensibilisierung (RAST 2) Kontrollendoskopie nach 2 Monaten: Keine
Befundbesserung, massive Vulnerabilitit und Engstellung des Osophagus verhindern vollstandige OGD.
Radiologisch Nachweis einer Engstellung des Osophagus ohne Peristaltik. Therapie-Intensivierung:
Elementardiat auf Aminoséurebasis (Neocate junior) Uber Magensonde sowie Erh6hung der Viskositat des
oralen Budesonid (Macrogol). Kontrollendoskopie nach 6 Waochen: deutlicher Therapieerfolg mit
vollstandiger Rickbildung der Verdnderungen, deshalb Beendigung der Sondenerndhrung.
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Schlussfolgerung: Die eosinophile Osophagitis ist ein relativ neues Krankheitsbild mit zunehmender
Inzidenz. Die Diagnose und Therapie ist schwierig und erfordert eine hochspezialisierte Betreuung der
Betroffenen.

P44 Palliativversorgung von Patienten mit Mukoviszidose

J. Hammermann®, S. Nolte-Buchholz?, A. Miller®

YUniversitdts Mukoviszidose Centrum ,Christiane Herzog“, Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, TU Dresden

“Briickenprojekt Dresden, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, TU Dresden

Die spezialisierte ambulante Pallativversorgung (SAPV) unterstlitzt Menschen mit lebensverkirzenden
Erkrankungen und leidvollen Symptomen beim Ubergang aus der stationaren in die ambulante Betreuung
und versorgt sie im heimischen Umfeld in Kooperation mit dort ansassigen Betreuungspartnern. Sie hat
mittlerweile auch in der Padatrie einen festen Stellenwert erlangt. Die Palliativbetreuung umfasst arztliche,
pflegerische und psychosoziale MaRBnahmen. Auch die Mukoviszidose zahlt per definitionem zu den
leidvollen lebensverirzenden Erkrankungen. Die Betreuung von Mukoviszidose-Patienten im Rahmen der
Palliativversorgen beinhaltet die Begleitung der Patienten und ihrer Familien von der Diagnosestellung an
mit Unterstitzung bei der Beantragung von sozialen Leistungen, pflegerischem Anlernen und Hilfestellung
bei den hauslichen TherapiemalRhahmen, medizinischer Hilfe in Krisensituationen. dem Schaffen eines
therapeutischen und sozialen Netzwerks bis hin zur Unterstitzung wahrend des Wartens auf eine
Lungentransplantation und letztendlich eines wirdevollen Sterbens in der Hauslichkeit. Das Palliativteam
kann sich je nach Zustand der Patienten immer wieder aus der aktiven Betreuung zuriickziehen, um bei
Bedarf wieder zur Verfigung zu stehen.

In Dresden besteht eine enge Zusammenarbeit zwischen dem Universitats-Mukoviszidose-Zentrum und dem
Palliativ-Team des Dresdner Brickenprojektes. Durch diese Zusammenarbeit kann die Versorgung der
Patienten im Einzelfall optimiert und die Patientenzufriedenheit verbessert werden. Die Familien und
Patienten werden im hauslichen Umfeld geférdert und gestérkt. Ein nahtloser Ubergang von der
padiatrischen in die Erwachsenenbetreuung ist ebenso wie in der Mukoviszidose-Betreuung selbst, auch in
der Palliativbetreuung maoglich.

P45 Refeeding-Syndrom bei einem 10 Monate alten Saugling mit Zéliakie

A. M. Voigt', A. Schobef?, F. Schmidt"
'Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Halle
*Klinik far Kinder- und Jugendmedizin, Basedow Klinikum Saalekreis GmbH

Einleitung: Die enterale bzw. parenterale Erndhrung mangelernédhrter Patienten kann das Refeeding-
Syndrom zur Folge haben. Es handelt sich hierbei um ein schwer zu diagnostizierendes Krankheitsbild,
welches unter Umstanden in eine lebensbedrohliche Situation Ubergehen kann. Durch chronische
Mangelversorgung kommt es im Hungerzustand zur gesteigerten Lipolyse. Die hieraus entstandenen freien
Fettsauren und Ketonkorpern dienen als Hauptenergielieferanten. Neben der reduzierten Glukoseoxidation
kommt es zur gesteigerten Proteolyse. Durch Nahrstoffeinfuhr resultiert eine gesteigerte Glykolyse und
Glukoseoxidation sowie eine verminderte Lipolyse. Au3erdem wird verstarkt Insulin freigesetzt. Die nun
resultierenden Elektrolytstorungen sind durch Aufnahme von Glukose, Wasser, Kalium und Phosphat
erklarbar. Die Natriumretention fuhrt zur Hypernatridamie. Der zusatzliche durch die Mangelernéhrung
bedingte Thiaminmangel erhéht die bereits gesteigerte Morbiditat und Mortalitat dieser Patienten.

Kasuistik: Bei einem 10 Monate alten Saugling bestanden seit dem 6. Lebensmonat chronische Durchfélle.
In der durchgefiihrten Diagnostik zeigte sich primar eine Pankreasinsuffizienz. Die Bestimmung der
SchweilRelektrolyte zeigte sich normwertig. Trotz Substitution von Pankreas-Enzymen (Kreon® 4 x 25.000
E/d) kam es zu keiner klinischen Besserung. Auffallend waren erhéhte Natrium- und verminderte Phosphat,
Kalium- und Magnesium-Konzentrationen. Das Lactat war mit 2,6 mmol/l nur leicht erhdht. In der
weiterfihrenden Diagnostik fielen deutlich erhéhte Gewebstransglutaminase-AK auf. Histologisch konnte der
Verdacht der Zdéliakie bestatigt werden.

Unter vorsichtiger Nahrungssteigerung mit glutenfreier Kost sowie Substitution von Phosphat, Magnesium
und Thiamin lief3 sich eine Stabilisierung des Patienten erzielen.

Schlussfolgerung: Bei der enteralen und parenteralen Erndhrung sollte die Entstehung eines Refeeding-
Syndroms mit in Erwagung gezogen werden. Die Wiedereinfuhr der Nahrung sowie die Therapie der
Elektrolytstérungen sollten vorsichtig unter engmaschigen Monitoring erfolgen.

Kontakt: Frau Dr. med. Antje Voigt, Universitatsklinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin,
Universitatsklinikum Halle, Ernst-Grube-Strafe 40, 06120 Halle; Tel.: 0345 557 2388; Fax: 0345 557 2389,
E-Mail: antje.voigt@uk-halle.de
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P46 Stillverhalten am Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara entbundener Miitter

A. Primus, L. Patzer
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle/Saale

Ziel der Studie war die Erfassung der Stillraten am Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara entbundener
Miitter. Dabei wurde aul3erdem der Einfluss festgelegter Variablen auf die Stilldauer untersucht, um ggf.
Méglichkeiten der Verbesserung der Betreuung von Wochnerinnen zu detektieren. Die Studie zum
Stillverhalten am Krankenhaus St. Barbara und St. Elisabeth Halle ist eine prospektive Kohortenstudie.
Eingeschlossen wurden alle Kinder, die im Zeitraum vom 27.M&rz 2009 bis zum 5.Juli 2009 zur Welt kamen.
Die verwendeten Fragebégen wurden von dem Bayerischen Landesamt fir Gesundheit und
Lebensmittelsicherheit OberschleiRheim und dem Dr. von Haunersches Kinderspital der LMU Minchen zur
Verfigung gestellt. Es wurden 7 Studienvariablen festgelegt: Alter, Aufenthaltsdauer, Stillerfahrung,
Schulabschluss, erstmaliges Anlegen, Geburtsmodus und Zufiitterung von anderer Nahrung nach der
Geburt. Im Befragungszeitraum kamen 513 Kinder im Krankenhaus St. Elisabeth zur Welt. Von diesen
gingen 245 (61,25%) in die Auswertung mit ein. Nach 3 Monaten lag die Beteiligung noch bei 55,51%
(n=136) und nach 6 Monaten noch bei 40% (n=98). Nach 1 Monat stillten noch 35,4% der Befragten
ausschlief3lich und 6,1% nicht mehr. Nach 3 Monaten stillten noch 31,7% ausschlieRlich und 13,9% nicht
mehr. Nach 6 Monaten stillten 22,3% nicht mehr, noch 11,8% ausschliefZlich. Einen signifikanten Einfluss auf
die Stilldauer zeigten die Stillerfahrung, ein héherer Bildungsstand und ein friihes Anlegen.

Seltene Erkrankungen

P47 A clinical case and update on ARC syndrome (Arthyrogryposis, renal dysfunction and
cholestasis syndrome)

M. Nagel’, S. Nagorka', M. Brzeska®, J. Gellermann?, L. Graul-Neumann®

1Molekulargenetisches Labor, Zentrum fir Nephrologie und Stoffwechsel, Weil3wasser

*Klinik far Padiatrie mit Schwerpunkt Nephrologie, Campus Virchow Klinikum Charité — Universitatsmedizin
Berlin

3Humangenetik, Campus Virchow-Klinikum, Charité — Universitatsmedizin Berlin

ARC syndrome is a very rare genetic disorder with a wide clinical spectrum, associated with arthrogryposis,
renal dysfunction and cholestasis. There are two types of ARC syndrome: ARCS1 and ARCS2. ARCS1 is
caused by homozygous or compound heterozygous mutation in the VPS33B gene on chromosome 15g21.1
and ARCS2 is caused by mutations in the VIPAR (VIPAS39) gene on chromosome 14924.3. The
classification is relatively new and up to now there is only one papers describing mutation in VIPAR gene [1].
In our presentation we would like to describe a clinical case which we believe can be useful to demonstrate a
clinical path for patient care management with relatively less known ARC syndrome and update current
information. We performed the direct sequencing of the VPS33B and VIPAR genes in a 3 months old patient
referred to our laboratory with a strong clinical suspicion of ARC syndrome. The patient was turkish origin
whose parents were consanguineous. We have found a novel homozygous mutation in VIPAR gene at
codon position 279 at the splice site of exon 13: IVS13-1G>T. Both parents, clinically unaffected were
heterozygous for this mutation. The presence of the mutation in VIPAR gene proves the existence of ARCS2
syndrome. The identified mutation is considered to be pathogenic. We conclude that in ARCS patients the
analysis of the two genes VP33B and VIPAS39 is important to confirm a clinical diagnosis.

[1] Cullinane et. Al; Mutations in VIPAR cause an arthrogryposis, renal dysfunction and cholestasis
syndrome phenotype with defects in epithelial polarization. Nature Genet. 42: 303-312, 2010. Note: Erratum:
Nature Genet. 43: 277 only, 2011

P48 Juvenile Osteoporose

I. GraneR3, I.-D. Eckart, A. Vilser, C. Ludwig, J. Seidel
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, SRH Waldklinikum Gera

Einleitung: Die Osteoporose bei Kindern ist gegentber Erwachsenen sehr selten. Die idiopathische juvenile
Osteoporose ist von der sekundaren juvenilen Osteoporose mit bekannter Grundkrankheit zu differenzieren.
Zielstellung: Dargestellt werden differentialdiagnostische Uberlegungen zur Abklarung einer juvenilen
Osteoporose.

Methode: Falldemonstration.

Ergebnisse: Berichtet wird tiber einen 10 1/2 jahrigen Jungen halbchinesischer Herkunft, der weitgehend in
China unter normaler Erndhrung und Sonnenlichtexposition aufgewachsen ist. Eine Vitamin D-Prophylaxe
erfolgte nicht. Der Junge klagt bereits seit dem 2. Lebensjahr Uber belastungsinduzierte Rickenschmerzen,
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und zog sich mit 3 Jahren eine pathologische Oberschenkelfraktur zu. Zur Aufnahme des Kindes fiihrten
massive Rickenschmerzen nach Seilhlipfen, die ein Stehen und Gehen nicht mehr zulie3en; neurologische
Ausfélle bestanden nicht. Das Roéntgen der LWS und der linken Hand mit UA ergab eine Osteopenie,
generalisierte lumbale WK-Sinterungen, Hohenminderungen der BWK 11/12, Appositionen im Schaftverlauf
von Radius und Ulna, aber keinen Anhalt fir Rachitis.

Diskussion: Paraklinisch fanden sich im Serum erniedrigte Spiegel von Vitamin D/D 3 bei normalem Ca,
Phosphat und PTH.

Schlussfolgerung: Die Schwere der Osteoporose ist nicht allein durch den diagnostizierten Vitamin D/D3-
Mangel zu erklaren. Die klinischen, radiologischen und Labor- Befunde werden vorgestellt und
Differenzialdiagnosen sowie Therapieoptionen diskutiert.

P49 Williams-Campbell-Syndrom — ein Fallbericht

C. Duguru®, M. Heiduk®, U. Flechsig®, G. Teichmann?, K. Schierle®, S. Pétzsch®
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Vogtlandklinikum Plauen
*Klinik fur Frauenheilkunde und Geburtshilfe, HELIOS Vogtlandklinikum Plauen
*Institut fur Pathologie, Universitatsklinikum Leipzig

Einleitung: Das Williams-Campbell-Syndrom ist eine seltene congenitale Erkrankung der unteren
Atemwege. Es ist definiert durch den Mangel oder das komplette Fehlen der Knorpel in subsegmentalen
Bronchien. Dies fuhrt zum Kollaps der distalen Atemwege und zu zystischen Bronchiektasen. Das
Manifestationsalter liegt meist im Kindesalter, mildere Spé&tmanifestationen bei Erwachsenen sind
beschrieben.

Fallbericht: Neugeborenes der 39+6 SSW, assistierte Spontangeburt aus reiner Steil3lage, APGAR 0/0/0
nach 1/5/10 min, NS-pH 6,9, BE -15, Geburtsgewicht 3340 g. Erfolglose Reanimation bei Z.n. Asphyxie.
Obduktion.

Ergebnisse: AuRerlich keine morphologischen Auffalligkeiten. In der Rontgen-Thorax Aufnahme fiel ein
glockenférmiger Thorax auf. Histopathologisch Lungen beidseits mit Atelektasen und Dystelektasen sowie
hochgradige Reduktion des peribronchialen Knorpels mit ektatischen Bronchien. Todesursache: akute
Asphyxie bei Williams-Campbell-Syndrom.

Schlussfolgerung: Wir beschreiben einen Fall eines reifen Neugeborenen mit histopathologisch
gesichertem Williams-Campbell-Syndrom. Diese seltene angeborene Fehlbildung wurde in der Literatur bei
Neugeborenen bislang noch nicht beschrieben. Die Atiologie des Syndroms ist nicht bekannt, eine
genetische Ursache wird diskutiert. Bei verstorbenen Neugeborenen sollte generell eine Obduktion
durchgefiihrt werden, um unter Umsténden dieses seltene Syndrom zu erfassen.

P50 Renal infantile Cystinose- beherrschbar bei frihestmdglicher Therapie

N. Marx®, T. Marquard?, K. Mohnike®
'Universitatskinderklinik, Otto-von-Guericke-Universitat Magdeburg
*Stoffwechselambulanz der Kinderklinik, Universitat Miinster

2004 wurde ein 1 8/12 alter Junge mit Kleinwuchs, Polydipsie und Andmie in unserer Klinik vorgestellt. Bei
réntgenologischen Rachititszeichen erfolgte eine molekulargenetische Untersuchung (CTNS-Gen; Chrom.
17p13; 57KB Deletion) und Bestimmung des Cystingehaltes in den Leukozyten: 3,4 nmol Cystin/mg Protein
(Norm < 0,2). Laborchemisch waren eine Hypophosphatamie sowie radiologisch eine Rachitis nachweisbar.
Die Therapie erfolgte mit Cystagon, Calcitriol und Phosphat. Bei Diagnose lag das GroRRendefizit bei -3,63
H-SDS. Im weiteren Verlauf war ein Aufholwachstum bis zur 3. Perzentile und eine Ruckbildung der
Rachitiszeichen zu verzeichnen. Unter der Gabe von Cysteamin-Augentropfen bildeten sich die
Corneakristalleinlagerungen zuriick. Die Eltern entschlossen sich 2011 zu einem weiteren Kind. Die
prénatale Untersuchung bestatigte ebenfalls die Mutation im CTNS-Gen. Bei der kleinen Schwester wurde
sofort die Therapie mit Cystagon begonnen. Eine phosphopenische Rachitis konnte verhindert werden.
Cystinose ist eine autosomal-rezessive Erkrankung. Das CTNS-Gen ist verantwortlich fur diese Erkrankung
und wird auf dem Chromosom 17 codiert. Es kommt zu einer Stérung des Proteins Cystinosin in der
Lysosomenmembran, worauf der Cystingehalt um ein Vielfaches ansteigt. Die ersten Symptome, wie
Polyurie, Dehydratation, Rachitis und Minderwuchs treten ca. zwischen dem 3. und 6. Lebensmonat auf. Die
Beeintrachtigung der proximal-tubularen Reabsorptionskapazitat fihrt zum Toni-Debré-Fanconi-Syndrom.
Eine frihzeitige Therapie mit Cysteamin kann die Cystinspeicherung und sekundare Organstérungen wie
Rachitis, Nieren- und Corneaschadigung verhindern. Dazu zahlen eine chronische Niereninsuffizienz,
Polyurie/-dipsie, Photophobie, retinale Blindheit, Diabetes mellitus, Hypothyreose, Myopathie,
Hypogonadismus, pulmonale Dysfunktion und ZNS-Stérungen.
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P51 Morbus Hunter — Kausale Therapie bei zwei Patienten

A. Erdrich’, S. Klose?, S. Scholz®, K. Mohnike®

'Kinderklinik, Medizinische Fakultat, Universitatsklinikum Magdeburg
2Endokrinologie, Medizinische Fakultat, Universitatsklinikum Magdeburg
*Carl-Thiem-Klinikum Cottbus gGmbH

Mucopolysaccharidose Typ Il (MPS II, Hunter) ist eine X-gebundene lysosomale Speicherkrankheit infolge
eines Defektes der Iduronate-2-sulfatase (IDS). Seit 2007 ist die Enzymersatztherapie (EET) mit Idursulfase
(Elaprase®) in Europa zugelassen. Wir berichten tUber 2 Patienten. 1. Alexander, 29 J. wurde mit 3 J. bei
Hepatosplenomegalie und Skelettsymptomatik diagnostiziert (verminderte Enzymaktivitat in Fibroblasten).
Im Verlauf Schwerhdrigkeit, Bewegungseinschrankung. Mit 18 J. Mutation im IDS-Gen (N63D). Bis 2007
wurde der Patient symptomatisch mit Horgerédt und orthopadischen Hilfsmitteln versorgt. Seit 06/2007
wochentliche i.v. Therapie mit Elaprase® und subjektiv gebesserte Belastungsdyspnoe, 6 Minuten
Gehstrecke 300 m. Eine mehrmonatige compliancebedingte Unterbrechung der Therapie (2012) fuhrte zu
Befundverschlechterung mit notwendiger Intensivtherapie und Tracheostoma. Der verlauf nach erneutem
Therapiebeginn ist noch nicht sicher beurteilbar. 2. Paul, Diagnose mit 9 Monaten bei milden klinischen
Symptomen. Die Elaprase® Therapie wurde bisher 1 Jahr gut vertragen, eine Zunahme der milden
klinischen Symptomatik wurde nicht beobachtet. Schlussfolgerung: Die kausale EET bei M. Hunter ist durch
die wdchentlichen Infusionen aufwendig, flhrt jedoch zur Besserung bzw. Sistieren der erheblichen
Organstérungen. Eine Therapieunterbrechung scheint auch auf Grund einzelner Fallbeschreibungen sehr
problematisch zu sein.

P52 Analyse von 7-Dehydrocholesterol und Cholesterol im Serum und Trockenblut flr eine schnelle
Diagnose des Smith-Lemli-Opitz Syndrom

S. Ronicke®, S. Becker® ®, S. Empting", K. Mohnike®, J. Thiery®, U. Ceglarek®
'Universitatskinderklinik, Magdeburg

’LIFE — Leipziger Forschungszentrum fur Zivilisationserkrankungen, Leipzig

%Institut fur Laboratoriumsmedizin, Klinische Chemie und Molekulare Diagnostik, Leipzig

Das Smith-Lemli-Opitz Syndrom (SLOS, OMIM 270400) ist eine angeborene autosomal-rezessive
Erbkrankheit, bei der eine Stoffwechselstérung der Cholesterin-Biosynthese vorliegt. Charakteristisch fur
diese Krankheit sind die stark verminderte Bildung von Cholesterol und eine Erhdhung der toxischen
Nebenprodukte 7- und 8-Dehydrocholesterol (7-und 8-DHC). Bisher wurden diese Metabolite mit der sehr
aufwendigen Gaschromatographie (GC-MS) analysiert. Die vorliegende Studie wurde mit der Zielstellung
durchgefihrt, 7-DHC und Cholesterol im Serum als auch im Trockenblut zu vergleichen. Dazu wurde eine
neue, schnelle und robuste Methode aufgebaut, die mittels der HLPC-Tandemmassenspektrometrie (HPLC-
MS/MS) ein selektives SLOS-Screening und eine Therapietiberwachung ermdglicht. Nach einer einfachen
Probenvorbereitung wurde das Blut mit dem API4000 (AB Sciex) im positiven lonenmodus analysiert.
Insgesamt wurden 42 Serum- und Trockenblutproben von 17 SLOS-Patienten (4 klassische und 13 milde
Formen) untersucht. Die Ergebnisse wurden statistisch evaluiert und mit denen der GC-MS Analyse
verglichen. Es zeigte sich, dass sich die entwickelte Methode der HPLC-MS/MS sehr gut eignet, um das
SLO-Syndrom schnell und sicher zu diagnostizieren bzw. die Therapie von SLOS-Patienten zu Gberwachen.
Mit dieser Methode ist es mdglich, neben Serum auch Trockenblut als Material fur die Analyse zu
verwenden.

P53 Fallvorstellung: Hereditare neuralgische Amyotrophie: HNA

J. Schénbach
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Helios Klinikum Borna

Einleitung: Die Hereditadre neuralgische Amyotrophie, HNA, ist eine seltene Form der Plexusneuritis, von
der weltweit ca. 200 betroffene Familien beschrieben sind. Der zugrunde liegende Gendefekt ist bekannt.
Anhand eines typischen klinischen Verlaufes und der Mdéglichkeit der molekulargenetischen Untersuchung
kann die Diagnose gestellt und gesichert werden. Die Klinik ist durch pl6tzlich einsetzende starke
Schmerzen im Schultergirtelbereich charakterisiert, die nach etwa zwei Wochen in eine Muskelatrophie
oder Lahmung der oberen Extremitat tbergehen. Der Krankheitsbeginn liegt meist zwischen der zweiten und
dritten Lebensdekade, der weitere Verlauf ist haufig durch Residualsymptome gekennzeichnet.

Falldarstellung: Wir berichten Uber ein Geschwisterpaar, welches wir im Abstand von ca. zwei Jahren
behandelten. Der Kindesvater erkrankte in seiner Jugend ebenfalls an den typischen Symptomen. Beide
Patienten zeigten zum Zeitpunkt der Erstvorstellung, welcher zwei bis vier Wochen nach Symptombeginn
lag, eine Scapula alata und eine partielle L&hmung der oberen rechten Extremitat. Dei Elektromyografie wie
eine komplette Denervierung des Musculus infraspinatus bei beiden, eine Denervierung des Musculus
bizeps brachii bei einem Patienten auf. Nach einwdchiger Prednisolontherapie und mehrwéochiger

53



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

Physiotherapie shane wir noch Residualsymptome. Augrund der Familiaritdt veranlassten wir bei einem
Patienten die genetische Diagnostik und konnten eine herozygote Mutation im SEPT-Gen nachweisen.

P72 Neu diagnostizierte Harnstoffzyklusdefekte bei Patienten unter 16 Jahren

S. Nettesheim?, J. Haberle?, D. Karall®, R. Santer®, B. Heinrich®, R. v. Kries®, G. F. Hoffmann', S. Kolker*
'Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Heidelberg

“Kinderspital Ziirich, Schweiz

Universitatsklinik fiir Padiatrie IV, Innsbruck, Osterreich

*Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf, Hamburg
*ESPED-Zentrale, KKS Universitatsklinikum Dusseldorf

®|nstitut fir Soziale Padiatrie und Jugendmedizin, LMU Miinchen

Einleitung: Zuverlassige Angaben zur Inzidenz von angeborenen Harnstoffzyklusdefekten liegen fur den
deutschsprachigen Raum bislang nicht vor.

Ziele: Die wichtigsten Ziele der Erhebung sind die Ermittlung der Inzidenz und Erfassung der klinischen
Erstmanifestation bei Patienten mit Harnstoffzyklusdefekten in Deutschland, Osterreich und der Schweiz.
Material und Methoden: Eingeschlossen werden Patienten unter 16 Jahren, bei denen die Diagnose einer
Harnstoffzyklusstérung neu gestellt worden ist. Die Abfragen erfolgen monatlich (Kinderkliniken) bzw.
vierteljghrlich (Stoffwechsellaboratorien). Studienrelevante Daten werden per Fragebogen erhoben.
Vorlaufige Ergebnisse: Studienbeginn war der 01.07.2012 (in der Schweiz der 01.01.2012). Die
Studiendauer betragt zwei Jahre. Bislang wurden in Deutschland 6 Félle, in der Schweiz 4 Falle und in
Osterreich 1 Fall gemeldet. Basierend auf epidemiologischen Daten aus den USA und Japan (kumulative
Inzidenz 1:8000 Neugeborene) wurde in den drei teilnehmenden L&ndern pro Halbjahr mit durchschnittlich
43 neu diagnostizierten Patienten gerechnet.

Schlussfolgerung:  Die  bisherigen  Meldezahlen fir neu  diagnostizierte  Patienten  mit
Harnstoffzyklusdefekten liegen aktuell weit hinter dem Erwartungswert zuriick. Neben einer tatséchlich
niedrigen Inzidenz in den teilnehmenden L&ndern kommen mehrere andere Grinde (u.a. geringe
Studienbeteiligung) in Betracht.

Bildgebung/Varia

P54 Ergebnisse des Neugeborenen-Hdrscreenings 2010 in Sachsen-Anhalt

D. Barche', A. RiBmann?, A. Koehn?, W. Vorwerk®, U. Vorwerk"
'"HNO-Universitatsklinik Magdeburg

2FethiIdungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

*Arbeitsbereich Phoniatrie und Padaudiologie der HNO-Universitatsklinik Magdeburg

Einleitung: Seit 2009 hat jedes Neugeborene den gesetzlichen Anspruch auf die Untersuchung des
Horvermogens. Ziel ist es angeborene Horstorungen frihzeitig zu diagnostizieren, der Therapie zu zufiihren
und maglichst alle Neugeborenen im Horscreening zu erfassen.

Methode: Das Fehlbildungsmonitoring registriert die Hérscreeningergebnisse der Neugeborenen unter der
anonymisierten Vergabe einer Screening-ID-Nummer. Zusétzlich verfolgt es nicht gescreente sowie auch im
Hortest nicht unauffallig gescreente Kinder durch Kontaktaufnahme zu Eltern, Geburtseinrichtungen,
Hebammen, Kinderarzten, HNO-Fachérzten telefonisch und postalisch.

Ergebnisse: Insgesamt wurden 17300 Kinder 2010 in Sachsen Anhalt geboren. Hiervon konnten 17054
Kinder im Fehlbildungsmonitoring erfasst werden, was 98,6% der Neugeborenen entspricht. Von diesen
nahmen 260 Kinder nicht am Hérscreening teil, 20 Kinder verstarben in den ersten Lebenstagen, 158 Kinder
waren im Horscreening auffallig und wurden einer weiteren Hordiagnostik und Therapie erfolgreich
zugefuhrt. Weitere 195 Kinder boten im Erstscreening einen nicht unauffalligen Befund, nahmen jedoch die
Konfirmationsdiagnostik nicht an oder brachen sie unvollendet ab. Diese Gruppe wurde weiter hinsichtlich
Horstoérung in einseitig (117) und beidseitig (77) untersucht.

Schlussfolgerung: Es sind mindestens 77 Kinder bezlglich einer relevanten beidseitigen Horstorung
geféhrdet und somit in Sprachentwicklung und kognitiven Leistungsfahigkeit potentiell eingeschrankt.

P55 Neugeborenen-Horscreening — Entwicklungen in Sachsen-Anhalt

A. Kéhn, K. RiBmann, C. Vogt, A. RiBmann
Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Trackingstelle Neugeborenen-Hérscreening, Magdeburg
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Einleitung: Seit dem Jahr 2009 hat jedes Neugeborene einen gesetzlichen Anspruch auf die Untersuchung
des Horvermdgens im Rahmen der Kindervorsorgeuntersuchungen. Bereits seit 2006 wurde in Sachsen-
Anhalt das Tracking, d.h. die Nachverfolgung der Kinder mit auffaligem Befund oder keinem Hérscreening,
mittels Screening-1D eingefihrt und stetig erweitert.

Zielstellung: Dargestellt werden soll die Entwicklung des Horscreening-Tracking in Sachsen-Anhalt bis zum
aktuellen Zeitpunkt mit einer fast vollstdndigen Erfassung aller in Sachsen-Anhalt geborenen Kinder. Mit
Beispielen soll auf bestehende Probleme, z.B. im Umgang mit Risikokindern, hingewiesen werden.

Methode: Auf Grundlage der verwendeten Tracking-Software werden die Befunde zum Horscreening
ausgewertet und besondere Fallbeispiele eruiert.

Ergebnisse: Von 2006 bis 2012 wurde 84.326 Kindern durch Zuordnung einer Screening-ID der Zugang
zum Horscreening-Tracking ermdglicht. Insgesamt gingen in diesem Zeitraum 105.175 HOorscreening-
Befunde in der Trackingstelle ein. Begonnen wurde das Tracking 2006 in Zusammenarbeit mit 3
Geburtseinrichtungen in Magdeburg. Seit 2010 sind alle 27 Geburtskliniken Sachsen-Anhalts am Tracking
beteiligt.

Schlussfolgerung: In Sachsen-Anhalt erfolgt ein nahezu vollstdndiges HOorscreening-Tracking der
Neugeborenen. Die Umsetzung und Differenzierung erfolgt groRtenteils entsprechend den Kinder-
Richtlinien.

P56 Nachweis der fetalen Volumenmangelperfusion von IUGR-Feten mit der dreidimensionalen
PixelFlux-Technik

T. Scholbach®, J. Scholbach?, N. Fersis®, J. Stolle®

Klinik far Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
’Mathematisches Institut, Westfalische Wilhelms-Universitat Munster

*Klinik fur Frauenheilkunde- und Geburtshilfe, Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH

Zielstellung:  Bislang  existiert keine  verlassliche  sonografische  Methode der fetalen
Volumenperfusionsmessung aus zweidimensionalen Daten. Wir entwickelten mit der 3D-PixelFluxtechnik
einen neuartigen methodischen Ansatz und maRRen damit die fetale Perfusion bei Feten unterschiedlicher
Gewichtsklassen.

Material: 736 3D-Datensatze von 206 Feten der 23.-40. SSW: 135 normalgewichtig, 27 IUGR, 47 SGA, 5
hypertroph (8 Gruppenwechsel)

Methode: Raumwinkelkorrigierte Volumenflussmessung in der Nabelvene mit der 3D-PixelFlux-Technik
(www.chameleon-software.de)

Ergebnisse: Wir konnten zeigen, dass IUGR Feten mit durchschnittlich 141 ml/kg*min signifikant schlechter
perfundiert werden als normalgewichtige und SGA-Feten (226 resp. 253 ml/kg*min).

Diskussion: Die 3D-PixelFluxtechnik Uberwindet methodische Grenzen der bisherigen 2D-Verfahren zur
fetalen Perfusionsbeurteilung. Erstmals werden echte fetale Flussvolumina messbar. Wir konnten die
metabolische Gewebsmangelversorgung bei IUGR Feten anhand der Minderperfusion pro Gramm
Korpergewicht aufzeigen und eine fiur den klinischen Alltag geeignete nichtinvasive Methode des
volumetrischen fetalen Perfusionsmonitorings entwickeln.

Referenzen: Scholbach et al.: Ultraschall Med. 2011 Dec;32 Suppl 2:E122-8; Ultrasound in Obstetrics &
Gynecology,2012; 40: 172; Ultrasound in Obstetrics & Gynecology, 2012; 40: 118

P57 Neugeborenen-Horscreening — vom Messergebnis zur Erstversorgung: Technologien fir
Tracking-Zentren, Screening- und Follow-up-Gerate

P. Béttcher'; A. RiRmann?
'PATH medical GmbH
“Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

Einleitung: Beim Neugeborenen Horscreening Ubernehmen die Tracking-Zentralen wichtige
Organisationsaufgaben, zum Beispiel fur die Abklarung kontrollbedirftiger Befunde. Fur die Beratung der
Eltern von Kindern mit einem Abklarungsbedarf ist es notwendig, die Daten und Ergebnisse des Kindes
unmittelbar und in vollstandiger Form verfligbar zu halten.

Zielstellung: Es existieren heute umfangreiche Technologien, die den Datentransfer vom Messgerat zur
Trackingzentrale in automatisierter Form ermdglichen. Auch Follow-up-Gerate wurden fir das Versenden
und Empfangen von Daten ausgerustet. Hier bestehen komplexere Anforderungen fiir Praxen oder Kliniken,
da in der Regel bereits Vorbefunde aus den Geburtskliniken existieren.

Ergebnisse/Diskussion: Es sollen die Mdoglichkeiten der nahtlosen Integration von Screening- und
Diagnostikgeraten in den Regelbetrieb bei Kliniken und Arztpraxen abgebildet und das Datenmanagement in
der Tracking-Zentrale im Zusammenspiel mit allen angeschlossenen Einrichtungen beschrieben werden.

In Deutschland wurde 2009 der Verband deutscher Horscreening-Zentralen (VDHZ) gegriindet, der sich um
einheitliche Standards und Definitionen bemuiht. Auf der Website www.neugeborenen-hoerscreening.de wird

55



Jahrestagung der Sachsisch-Thiringischen Gesellschaft fur Kinder- und Jugendmedizin und Kinderchirurgie

eine Karte mit Screening-und Follow-up-Einrichtungen sowie vielfaltige Informationen zu Screening,
Tracking und Follow-up im Bundesgebiet angeboten. Das Portal wird kurz erlautert, da es eine umfangreiche
Sammlung von Informationen zum Neugeborenen-Hérscreening darstellt.

P58 Aplasie der Vena cava inferior

J. Knolle', V. Aumann®, A. Redlich’, G. Neumann?, P. Vorwerk®
Klinik fur Padiatrische Hamatologie und Onkologie, Universitatskinderklinik Magdeburg
*Klinik fur Radiologie und Nuklearmedizin, Kinderradiologie, Universitatsklinikum Magdeburg

Eine 17-jahrige schlanke Patientin fiel mit einer Thrombose der V. femoralis auf. Bis auf die Einnahme eines
Kontrazeptivums waren primar keine weiteren thrombogenen Risikofaktoren bekannt. Trotz Therapie mit
einem niedermolekularen Heparin (Clexane) nahm das AusmafRl der Thrombose sonografisch zu. Bei
Verdacht auf Heparin-induzierte Thrombozytopenie erfolgte die Umstellung auf Argatroban. Bei der Patientin
wurde ein heterozygoter Prothrombin-Polymorphismus nachgewiesen. Im Verlauf nahm die Thrombose
deutlich zu und reichte bis in das kleine Becken. Klinisch zeigte sich jedoch nur eine geringe Symptomatik.
Aufgrund dieser Diskrepanz erfolgte eine weiterfihrende Diagnostik. In der MRT zeigte sich eine Aplasie der
Vena cava inferior mit multiplen Umgehungskreislaufen.

Uber diese seltene, angeborene GefalRmalformation existieren lediglich Fallberichte.

Sie stellt eine Préadisposition zur Entwicklung von tiefen Bein- und Beckenvenenthrombosen dar. Eine
Moglichkeit zur kausalen Behandlung besteht nicht. Therapie der Wahl ist eine lebensléngliche
Antikoagulation.

Bei scheinbar idiopathischen Thrombosen muss an das Vorliegen seltener Ursachen gedacht werden. Bei
jungen Frauen sollte die Indikation zum Einsatz hormoneller Kontrazeptiva sorgfaltig gestellt werden, da ihre
Einnahme besonders bei gleichzeitig vorliegender Thrombophilie die Entstehung von Thrombosen erhéht.

P59 Ultraschalldiagnostik bei Raumforderungen der Orbita und der periorbitalen Region

A. Lemmer
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt

Einleitung: Die Sonografie gilt als Bildmethode der ersten Wahl in der Pé&diatrie. Die vielseitige
Anwendbarkeit erweitert sich durch technische Weiterentwicklungen standig.

Zielstellung: Zu den Anlassen einer Sonografie bei Kindern und Jugendlichen zéhlen Raumforderungen der
Orbita und deren Umgebung. Die eigenen Untersuchungen sollten die Frage der Haufigkeit solcher Befunde
als Symptom einer komplexen Erkrankung mit der Notwendigkeit einer erweiterten Diagnostik beantworten.
Methode: In einem 5-Jahreszeitraum wurden 49 Kinder und Jugendliche mit Auffalligkeit der Orbitaregion
zur Ultraschalldiagnostik  vorgestellt. Neben der sonografischen und farbdopplersonografischen
Untersuchung der Gesichtsweichteile erfolgte jeweils auch eine zusatzliche Untersuchung der
Halsweichteile, des Abdomens und des Thorax. Bei einem Teil der Patienten wurde die Bilddiagnostik durch
radiologische Schnittbildverfahren erganzt.

Ergebnisse: Das Diagnosepektrum erwies sich als sehr weit und reichte von entziindlichen Erkrankungen
im HNO-Bereich Uber benigne Gefal3geschwilste bis zu malignen Systemerkrankungen und soliden
Neoplasien. Bei 20 % aller Patienten erbrachte die Erweiterung der sonografischen Diagnostik wesentliche,
haufig zur Diagnose fiihrende Befunde. Schlussfolgerungen: Die Sonografie im augennahen Bereich ist als
primare bilddiagnostische Methode zu favorisieren. Selbst bei eindeutig benignen Befunden ist eine
erweiterte Ultraschalldiagnostik indiziert. MRT und CT sind haufig entbehrlich.

P60 Kompression des Ruckenmarks am zervikalen Ubergang bei Achondroplasie -
Querschnittsstudie an 123 MRT-Untersuchungen an 64 Patienten

M. Schwarze®, S. Avenarius®, B. Zabel®, A. Quaiser-Wahrendorf"’, G. Neumann?, K. Mohnike®
'Universitatskinderklinik Magdeburg

?Zentrum fur Radiologie, Universitatsklinikum Magdeburg

%Sektion Pad. Genetik, Allg. Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Freiburg
*Universitatskinderklinik Mainz

Einleitung: Die Achondroplasie ist durch eine spezifische Mutation des Fibroblasten-Wachstumsfaktor-
Rezeptors (FGFR)-3. Knorpelzellen der Wachstumsfuge weisen eine Stérung der Proliferation, Reifung und
Matrixproduktion auf. Die Patienten haben neben den verkiirzten Extremitdten, ein verengten
Ruckenmarkskanal, sowie einen Makrozephalus. Die Liquorzirkulation kann durch ein verengtes Foramen
magnum gestort werden, haufig besteht eine Ventrikulomegalie. Uneinheitlich ist die Indikation zur Anlage
von Ventrikelableitungen, da krankheitsspezifische Referenzwerte fur die GréRe des Foramen magnum und
Langzeitstudien zum Outcome ohne Ableitung fehlen.
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Methoden: 123 MRT-Untersuchungen von 64 (36 w/ 28 m) Patienten standen fur die Analyse zur
Verfigung. Zum Zeitpunkt der Bildgebung lag das Alter zwischen 0,18 und 24,5 Jahren. Von den 64
untersuchten Patienten wurden 6 (2 mannlich, 4 weiblich) am Foramen magnum operiert.

Ergebnisse: Die Ventrikelhirnindizes zeigen Werte von 23,18 % bis 47,14 % (links: 23,18-45,1%; rechts
24,24-47,14%). Die GroBe des Foramen magnum lag zwischen 0,58 cm und 2,64 cm. In Zusammenarbeit
mit dem Selbsthilfeverband BKMF e.V. werden die GréRe des Foramen magnum, der Ventrikelhirnindizes
und das Outcome analysiert.

Neuropadiatrie

P61 Meropenem senkt Valproatspiegel, Fallbeispiele zur Wechselwirkung von Carbapenemen und
Valproat

C. Schettler, J. Becher, N. Moschkau, B. Muller, P. Flosdorff, H.-J. Bittrich
Klinik far Kinder- und Jugendmedizin, HELIOS Klinikum Erfurt (Chefarzt: Prof. Dr. A. Sauerbrey)

Der Valproatspiegel wird durch Carbapeneme prompt und deutlich gesenkt. Verschiedene Mechanismen fiir
die Arzneimittelwechselwirkung werden vermutet, v.a. der verminderte enterohepatische Kreislauf, die
reduzierte enterale Absorption, die erhdhte Glukuronidierung des Valproats und die erhdhte renale
Clearance des Valproatglukuronids.

Durch 2 Fallbeispiele wollen wir auf das Phanomen aufmerksam machen. Beide Berichte betreffen
kombiniert antiepileptisch behandelte Kinder mit komplexen zerebralen Behinderungen und normaler
Leberfunktion. Bei Falll trat ein Status epilepticus auf, der kinderintensivmedizinische Behandlung
erforderte. Bei Fall2 wurde fir eine zuséatzliche antiepileptische Behandlung gesorgt.

Die gemeinsame Verabreichung von Carbapenemen und Valproat wird nicht empfohlen. Ist in speziellen
infektiologischen Situationen die konkurrierende Gabe von Carbapenemen und Valproat erforderlich, muss
fur eine zuséatzliche antiepileptische Medikation gesorgt werden.

P62 Vigabatrin-induzierte MRT-Signalveranderungen mit temporaren neurologischen Auffalligkeiten
—ein Fallbericht

S. Patzer', W. Hirsch?, S. Schubert-Bast’, L. Patzer*

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara Halle (Saale)
*Abteilung Padiatrische Radiologie, Universitatsklinik Leipzig

¥Sektion Neuropadiatrie, Universitats-Kinderklinik Heidelberg

Vigabatrin kann, insbesondere bei Kleinkindern, die wegen infantiler Spasmen hohe Dosen des
Medikamentes erhalten, reversible MRT-Signalveranderungen und temporare neurologische Stérungen, wie
Dyskinesien, hervorrufen. Wir berichten Uber eine Patientin mit Trisomie 21, die im Alter von 5 Monaten
infantile Spasmen entwickelte. Zum Erkrankungszeitpunkt vor Therapiebeginn war die zerebrale MRT
unauffallig, bei einer Wiederholung der MRT wegen therapierefraktarer Anfélle zeigten sich unter der
Behandlung mit hochdosiertem Vigabatrin T2-hyperintense Veranderungen der tiefen grauen Substanz und
des Hirnstammes, die leicht zu Verwechslungen mit metabolischen oder degenerativen Hirnerkrankungen
héatten fuhren kdnnen. Zeitgleich traten temporar dyskinetische Bewegungsstérungen auf. Wir gehen davon
aus, dass Vigabatrin Ursache der morphologischen und klinischen Veranderungen war. Wegen der im
Verlauf erreichten Anfallsfreiheit wurde die Behandlung mit Vigabatrin mit dem Wissen um die Reversibilitat
der MRT- und klinischen Besonderheiten fortgesetzt. Die Dyskinesien sistierten, eine MRT-Kontrolle steht
gegenwartig aus. Die besonderen Nebenwirkungen von Vigabatrin sind inzwischen in revidierten
Sicherheitshinweisen der Firma ausgewiesen. Das Wissen darum ist essentiell fir die Beurteilung der MRT -
und klinischen Auffalligkeiten von Patienten unter Therapie mit Vigabatrin und muf3 zur individuellen Nutzen-
Risiko-Abwéagung fihren.

P63 Komplexes Fehlbildungs-Retardierungssyndrom bei maternaler PKU in der Schwangerschaft
und unzureichender Diét

N. Hirsch, S. Patzer, L. Patzer
Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Krankenhaus St. Elisabeth und St. Barbara, Halle (Saale)

Wir berichten tiber den Fall eines fiinf Monate alten S&uglings, welcher mit Krampfanfallen vorgestellt wurde.
In der klinischen Untersuchung fielen ein Microcephalus, eine diskrete kraniofaziale Dysmorphie, eine
beinbetonte  Muskelhypertonie, eine Hexadactylie links sowie eine milde statomotorische
Entwicklungsverzdgerung auf. Die ausfihrliche Diagnostik erbrachte echokardiographisch ein PFO und eine
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epileptische Funktionsstérung im EEG, die Ubrigen Befunde, einschliel3lich der zerebralen MRT, waren
unaufféllig. Es stellte sich heraus, dass die Mutter in der Schwangerschaft trotz bekannter PKU keine
konsequente Diat eingehalten hatte. Das Stoffwechselscreening war postnatal unauffallig gewesen, der
Phenylalaninspiegel betrug hier beim Kind 2,4 mg/dl (NB: < 2,7). Der miitterliche Phenylalaninspiegel
wahrend des stationaren Aufenthaltes war mit 24,8 mg/dl deutlich erhéht. Embryo-Fetopathien werden bei
Phenylalaninspiegeln von > 20 mg/dl beschrieben, angestrebt werden Blutspiegel zwischen 0,4 und 4 mg/dl
wahrend der Schwangerschaft. Andernfalls kann es zu multiplen Auffalligkeiten beim Kind kommen, wie
Microcephalie, Dysmorphie, Entwicklungsstdrungen, Muskelhypertonie, Organfehlbildungen, einschlieRlich
Herzfehlern. Die PKU der Mutter war der betreuenden Gynékologin offensichtlich nicht bekannt. Ob die
Epilepsie Folge der unzureichenden Diat ist, kann nicht mit Sicherheit gesagt werden. Ein Zusammenhang
zu den beschriebenen Auffalligkeiten beim Kind ist jedoch sehr wahrscheinlich.

P64 Unfallgeschehen bei ADHS — durch Medikation positiv beeinflussbar?

C. Kroll', A. RiRmann?, A. Kéhn?, D. Sachwitz', H. Krause®
'Arbeitsbereich Kinderchirurgie, Universitatsklinik fir Allgemein-, Viszeral- und GefaRchirurgie, Magdeburg
“Fehlbildungsmonitoring Sachsen-Anhalt, Magdeburg

Einleitung: Vorstellig wurde ein 6 ¥ jahriger Junge, der durch eine Glastur gefallen war und sich eine
ausgedehnte Schnittwunde im Bereich der Bauchdecke mit Eventration des Darmes zugezogen hatte.
Anamnese: ADHS, seit 1 Jahr verhaltenstherapeutische Behandlung, eine medikamentése Therapie sollte
iniziiert werden.

Hypothese: In Studien wird von einer erhéhten Gefahr fir Unfélle bei ADHS-Kindern berichtet, welche unter
Medikation rucklaufig ist.

Methode: Aufgrund dieses Falles wurden in einer retrospektiven Datenanalyse alle zwischen 2007 und 2012
in der Kinderchirurgie Magdeburg behandelten Patienten mit der Nebendiagnose ADHS (n=98, m=90, w=8)
genauer betrachtet.

Ergebnisse: In 67 Fallen erfolgte die stationdre Aufnahme aufgrund eines Unfallereignisses. Von den 67
Patienten standen 20 (29,9%) unter medikamenttser Therapie und in 47 Fallen (70,1%) war keine
Medikation vermerkt. Der Schweregrad der Unfalle und die Folgen waren in beiden Gruppen vergleichbar.
Diskussion: Dass weniger Kinder unter Medikation stationdr behandelt werden mussten, unterstitzt die
Beobachtung, dass die Unfallgefahr bei riskantem Verhalten unter Medikation rucklaufig ist. Betrachtet man
jedoch den Schweregrad der Verletzungen der Patienten sind diese auch unter medikamenttser Therapie
erheblich.

Schlussfolgerung: Eine Medikation bei ADHS schitzt nicht generell vor schweren Unféllen, deren
Haufigkeit wird jedoch verringert. Die Gabe von Medikamenten sollte trotz allem genauestens abgewogen
werden.

P65 Muskelperfusionsmessungen mit der PixelFlux-Technik bei Gesunden in Ruhe und unter
definierter Belastung

T. Scholbach®, D. Fabisch?, M. Aschenbrenner?, P. R. Wright®
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
“Sektion Sportwissenschaften, TU Chemnitz

Zielstellung: Trotz der grof3en Bedeutung der Durchblutung fur den Muskelstoffwechsel existiert bis heute
keine einfache Methode der Muskelperfusionsmessung. Wir setzten daher die neuartige Methode der
dynamischen Gewebsperfusionsmessung in einer Pilotstudie bei Gesunden ein, um unter definierter
Belastung die Anderungen der Muskelperfusion zu beschreiben.

Methoden: PixelFlux-Messungen (www.chameleon-software.de) der Muskelperfusion des M. rectus fem.
(Wandsitzen, ergometrisches Radfahren) und des M. triceps br. (Liegestitze) in Ruhe und unter definierter
auxotonischer und isometrischer Belastung mit Serumlactatbestimmung.

Probanden: 13 gesunde Sportler (21-34a, 8m/5w)

Ergebnisse: Wir fanden rasche Muskelperfusionssteigerungen bis auf das 10-fache der Ruheperfusion in
beiden untersuchten Muskeln, die innerhalb von 3-5 min auf Ruhewerte nach Ende der Belastung abfielen.
Es bestand keine Korrelation der Perfusion zum Serumlactat.

Diskussion: Das PixelFlux-Verfahren ist das erste einfache Verfahren zur nichtinvasiven Messung der
Muskelgewebsperfusion und kann charakteristische Verdnderungen der Muskelperfusion unter
verschiedenartigen  Belastungssituationen  quantifizieren. Es bietet sich daher sowohl fir
sportwissenschaftliche Fragestellungen als auch zur Untersuchung von Muskelerkrankungen an.

Referenz: Scholbach: Chapter 17 in “Sonography” 2012, edited by Kerry Thoirs, ISBN 978-953-307-947-9,
Intech open science; http://www.intechopen.com
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P66 Differenzierung von Gangstdrung bei Kindern — Drei klinische Falle

M. Hildebrandt', S. Kahleyss®, M. Wolz?, J. Pfeilstetter’, A. Knétzsch®, J. Tittel', K.-N. Pargac®
'Kinderklinik Elblandklinkum MeiRen
*Klinik fiir Neurologie, Elblandklinkum Mei3en

Einleitung: Gangstorungen kénnen Symptome zahlreicher orthopadischer, neurologischer oder psychischer
Erkrankungen sein. Oft bereitet besonders die Abgrenzung einer psychogenen Gangstérung von denen
organischer Genese besondere Schwierigkeiten.

Zielstellung: Der Beitrag soll beispielhaft drei Falle von jugendlichen Patienten mit markanter Gangstérung
als fuhrendem Symptom darstellen.

Methode: Anhand von Fallbeispielen werden zwei seltene neurologische Formen (Miller-Fisher-Syndrom,
Segawa-Sandrom) und eine psychogene Ursache einer Gangstdrung beschrieben.

Diskussion: Die exakte klinisch-neurologische Untersuchung ist die Grundlage der Diagnostik. Haufig ist
dennoch bei einer psychogenen Stérung umfangreiche Diagnostik zum Ausschluss organischer
Erkrankungen notwendig. Andererseits lassen sich auch bestimmte neurologische Erkrankungen, wie z. B.
das Segawa-Syndrom nicht in der gangigen neurologischen Zusatzdiagnostik fassen und werden oft
falschlicherweise als psychogene Erkrankung verkannt. Entscheidend ist die genaue Charakterisierung der
Gangstorung (LAhmung, Ataxie, Dystonie, zentral oder peripher) und die Beurteilung zusatzlicher
Symptome. Insbesondere psychogene Gangstérungen lassen sich schwer klassifizieren.

Schlussfolgerung: Die richtige Diagnose einer Gangstorung ist schwierig. Die Beispiele sollen Anregung
sein, im klinischen Alltag auch seltenere neurologische Erkrankungen in die differenzialdiagnostischen
Uberlegungen mit einzubeziehen.

Nephrologie

P67 Akute Pankreatitis einer Patientin mit Peritonealdialyse-Behandlung

S. Hollenbach®, M. Henn', S. Wygoda *?, Th. Richter’
'KfH-Nierenzentrum fir Kinder und Jugendliche am Klinikum St. Georg gGmbH, Leipzig
*Klinik fur Kinder und Jugendmedizin, Klinikum St. Georg gGmbH, Leipzig

Einleitung: Fur die akute Pankreatitis im Kindesalter ist eine Reihe von Ausldsern bekannt. Im Gegensatz
zu den typischen Ausldsern im Erwachsenenalter (Alkohol, biliar) sind die Ursachen im Kindesalter vielfaltig.
Kasuistik: Wir berichten Uber ein 5-jahriges Madchen das infolge eines kongenitalen nephrotischen
Syndroms seit dem 8. Lebensmonat mit Nierenersatztherapie in Form von Peritonealdialyse behandelt wird.
Bei deutlich erhohten Lipasewerten wurde eine sonografisch bestéatigte 0Odemattse Pankreatitis
diagnostiziert. Eine Assoziation der Pankreatitis mit Uramie oder Peritonealdialyse ist bekannt. Im Rahmen
der chronischen Niereninsuffizienz besteht bei unserer Patientin ein ausgepragter Hyperparathyreoidismus
mit Hyperphosphatamie und Hyperkalziamie, der nur schwer medikamentds einzustellen war. Ein erhdhtes
Kalzium-Phosphatprodukt fihrt zu einer Mediasklerose der Gefalie. Eine Vaskulitis als auch eine
Hyperkalzidmie werden als Trigger einer Pankreatitis angesehen. Zuséatzlich lag eine Hypertriglyzeridémie
vor, die ebenfalls als Ursache diskutiert wird. Aul3erdem besteht eine Epilepsie, die mit Valproat und Keppra
eingestellt ist. Die Medikamentenspiegel befanden sich zwar unterhalb des therapeutischen Bereichs, es
bestand jedoch eine Hypoalbumindmie. Daher muss von einer erhdhten nicht proteingebundenen wirksamen
Valproatfraktion ausgegangen werden. Differentialdiagnostisch wurde auch eine hereditdre Form in Betracht
gezogen.

Schlussfolgerung: Die Hombostase des bei der chronischen Niereninsuffizienz gestdrten Kalzium-
Phosphat-Haushaltes ist nicht nur zur Vermeidung einer renalen Osteopathie oder Reduzierung
kardiovaskularen Mortalitat essentiell, sondern kann auch durch eine akute Pankreatitis kompliziert werden.
AuRerdem muss festgestellt werden, dass eine Hypalbumindmie das Wirk- und Nebenwirkungsspektrum von
Medikamenten mit hoher Albuminbindung andert.

P68 Akutes Nierenversagen nach einer Enteritis

B. Schulz, S. Wygoda, M. Henn
KfH Nierenzentrum fur Kinder und Jugendliche am Klinikum St. Georg gGmbH Leipzig

Falldarstellung von Therapie und Verlauf eines akuten Nierenversagens bei einem 10-jahrigen Madchen,
welches in dialysepflichtigem Zustand in unser Zentrum verlegt wurde. Wenige Wochen zuvor war die
Patientin an einer Enteritis erkrankt gewesen. Diskussion der Differentialdiagnosen und Darstellung der
Diagnosefindung anhand von immunologischen Laborparametern und des Nierenbiopsie-Ergebnisses.
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Schlussfolgerung und Fazit: Nicht jedes akute Nierenversagen nach einer Enteritis ist ein EHEC-assoziiertes
HUS.

P69 Signifikante Korrelation der Nierengewebsperfusion mit der PixelFlux-Technik mit der MAG3-
Szintigrafie

T. Scholbach®, D. Brandau®
Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Chemnitz, Klinikum Chemnitz gGmbH
*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum St.Georg gGmbH Leipzig

Zielstellung: Die 99m Tc-MAG3-Szintigrafie ist heute der Standard zur Bestimmung der
Nierenpartialfunktion. Nachteile der Methode, vor allem in der P&diatrie, sind die Verwendung radioaktiver
Isotope, der hohe technische Aufwand und die Notwendigkeit von Injektion, Blutentnahme und
Immobilisation des Kindes fiir 20 oder 40 min, welche in manchen Fallen eine Sedierung erforderlich
machen. Wir verglichen farbduplexsonografisch die Perfusion des Nierenkortex mit der PixelFlux-Technik mit
den MAG3-Befunden um zu untersuchen, ob die nichtinvasive, sonografische Methode eine Alternative oder
Erganzung der Szintigrafie sein kann.

Methoden: PixelFlux-Messungen (www.chameleon-software.de) der kortikalen Nierenperfusion, 99m Tc-
MAG3-Szintigrafie

Patienten: 40 Kinder (80 Nieren), (21w/19m) 26 d-17a mit Harntransportstérungen (N=33), VUR (N= 10),
vaskulare Erkrankungen (N=2) und angeborenen Anomalien (N=6)

Ergebnisse: Wir fanden eine hochsignifikante Korrelation der Nierenpartialperfusion  zur
Nierenpartialfunktion ( r=0,676, p < 0,01).

Diskussion: Das PixelFlux-Verfahren zur Nierenperfusionsmessung kann zu Verlaufsbeobachtungen der
Nierenfunktion herangezogen werden. Es ist kinderfreundlicher, weniger aufwandig, schneller als die
Szintigrafie und nicht invasiv.

Referenzen: Scholbach et al.: Nephron Physiol 2004;96:p99—p104; Transplantation 2006 ; 81(5):751-755;
Transplantation 2005;79 (12):1711-1716; Journal of Medical Ultrasound 2009;17(1):9-16; European
Nephrology, 2009;3(1):66-7

P70 Thrombotische Mikrioangiopathie vom HUS-Typ ohne periphere Hamolysezeichen nach
autologer Knochenmarktransplantation

M. Pohl*, F. Weigel", K. Amann?, J. F. Beck®, U. John®, K. Kentouche®
'Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena, Friedrich-Schiller-Universitat Jena
2Nephropathologische Abteilung, Friedrich-Alexander-Universitat Erlangen-Nirnberg

Einleitung: Ein hamolytisch-urdmisches Syndrom (HUS) nach Knochenmarktransplantation (KMT) ist in der
Literatur beschrieben. Auch kann es durch Komplementdefekte, immunologische Phanomene,
Medikamente, Infektionen oder Vit. B12-Metabolismusdefekte verursacht sein.

Anamnese: Wir beschreiben einen 7-jahrigen Jungen, bei dem nach Nephroblastomrezidiv eine
Hochdosischemotherapie mit autologer KMT (Melphalan, Etoposid) durchgefiihrt wurde. Unter Therapie mit
Ifosfamid, Carboplatin und Etoposid hatte er ein renales Fanconisyndrom mit Niereninsuffizienz (NI) (CKD
III) und eine systemische Candidainfektion entwickelt. Dann 100 Tage nach KMT zeigte er eine hypertensive
Krise mit progredientem GFR Verlust (15 ml//1,73 m?) und groRer Proteinurie. Nach KMT lagen die
Thrombozyten <100 Gpt/l, C3 und C4 waren grenzwertig bis leicht vermindert. Im Blut fanden sich keine
Hinweise fir Hamolyse. Die Nierenbiopsie zeigte eine nicht ganz akute thrombotische Mikroangiopathie vom
HUS-Typ mit Fragmentozyten und frischen Mikrothromben, zusétzlich ein diffuser teilweise reversibler
Tubulusschaden. Unter Therapie mit Eculizumab konnten die Antihypertensiva reduziert werden. Eine
Besserung der GFR erfolgte nicht. Die ausfihrliche HUS/aHUS Diagnostik blieb negativ.

Diskussion und Schlussfolgerung: Die Histologie des HUS schlieRt andere Ursachen (MCNS, Hypertonie)
der progredienten NI aus. Bei unklarer Pathogenese der Erkrankung war Eculizumab gerechtfertigt. Eine
medikamententoxische Genese ist moglich.

P71 Proteinurie bei Kindern mit autosomal dominanten Zystennieren

T. Seeman®, M. Pohl?, U. John?
Universitats-Kinderlinik Prag, Karls-Universitat Prag, Tschechische Republik
*Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin, Universitatsklinikum Jena, Friedrich-Schiller-Universitat Jena

Einleitung: Proteinurie (PU) ist eine Komplikation bei Kindern mit autosomal dominanten Zystennieren
(ADPKD) und ein Risikofaktor fur die Progression der Erkrankung. Unbekannt ist, welchen Typ der PU die
Kinder aufweisen. Wir untersuchten die Pravalenz und Typ der PU.
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Methoden: Kinder mit ADPKD wurden in einer Querschnittsstudie prospektiv untersucht. Im Urin wurden
Gesamtprotein (PROT), Albumin (ALB) und Alpha-1-Mikroglobulin (AMG) in mg/mmol Kreatinin bestimmt.
Der Typ der PU wurde mit AMG/ALB Algorithmus (AAA) bewertet (Lun A et al. 2008): nur ALB erhoht =
glomerulare PU, nur AMG erhéht = tubulare PU, sind ALB und AMG erhoht, berechnet nach AAA = AMG x
100/(AMG+ALB), so entspricht AAA >15% = tubulare PU und AAA <15% = glomerulare PU. ACE-Hemmer-
Therapie war bei 7 Patienten zu Studienbeginn bereits eingeleitet.

Ergebnisse: 37 Kinder, mittleres Alter 10.9 Jahre (2.0-18.0), wurden untersucht. Median PROT, ALB und
AMG waren 15.1, 2.54 und 3.22 mg/mmol Krea. Pathologische Gesamt-PU (>22 mg PROT/mmol Krea)
zeigten 11/37 Patienten (30%), pathologische ALB oder AMG zeigten 30/37 Patienten (81%). Nur 7/30
Kindern (23%) zeigten eine glomerulére PU, dagegen 23/30 (77%) eine tubulare PU. Zwischen der PROT,
ALB oder AMG und eGFR (Schwartz) oder Nierenlange-SDS bestand keine Korrelation.
Schlussfolgerungen: Eine PU liegt bei 1/3 der Kinder mit ADPKD vor. 3/4 zeigen eine tubulare PU bei
primar tubularem Schaden. Kinder mit ADPKD sollten regelmafiig auf eine PU untersucht werden.
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