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6.1 Husten

Elke Jager-Roman

Il Fallbeispiel

Karl ist ein drei Monate alter Junge, der bislang ge-
sund war. Seit gut einer Woche ist er erkiltet, hat
Schnupfen und Husten, kein Fieber. Er wird gestillt,
trinkt gut an der Brust, ist guter Dinge, lacht und er-
zahlt. Jetzt am Wochenende ruft die Mutter in der
Erste-Hilfe-Stelle einer Kinderklinik an, weil sie
recht weit entfernt auf dem Lande lebt. Sie ist sehr
besorgt, weil Karl einige Male so stark gehustet hat-
te, dass er ,blau“ wurde. Die betreuende Kinder-
und Jugendarztin hatte ihn gerade erst untersucht
und laut Mutter ,nichts gefunden®. Vorsorglich hat
die Mutter einen Hustenanfall mit ihrem Smart-
phone aufgenommen und spielt der Arztin den Hus-
ten am Telefon vor. Diese hort Stakkatohusten, ge-
folgt von einem inspiratorischen Ziehen, und bittet
die Mutter, die nichstgelegene Kinderklinik aufzu-
suchen. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

e Wie kann Husten charakterisiert werden?

o Welche Merkmale unterscheiden einen unspezifi-
schen ,normalen® von einem spezifischen ,,pa-
thologischen Husten?

o Wie werden akute Infektionen der oberen und
unteren Atemwege diagnostiziert?

6.1.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Husten ist im Vorschul- und Grundschulalter der
haufigste akute Vorstellungsanlass in der padiatri-
schen Praxis. Erst im Jugendalter riickt Husten an
die zweite Stelle der Vorstellungsanldsse. Meist sind
sogenannte banale Infekte der oberen Luftwege die
Ursache des akuten Hustens, von denen Kleinkinder
jahrlich im Mittel bis zu acht Episoden durchma-
chen. Da sich die Atemwegsinfekte in den Winter-
monaten haufen, entsteht bei manchen Eltern der
Eindruck, dass das Kind chronisch huste. Dies ist
immer Anlass zu grofSer Besorgnis.

Auch bei der héufigsten chronischen Erkrankung
im Kindesalter, dem Asthma bronchiale, ist anhal-

tender Husten oft das fithrende Symptom, das zur
Klirung der Diagnose fiihrt.

6.1.2 Definition

Als Husten wird das explosionsartige Ausstoflen
von Luft aus den Atemwegen bezeichnet.

Husten ist ein physiologischer Schutzreflex zur
Reinigung der Atemwege von Schleim und Fremd-
partikeln (,Hustenclearance®). Er wird ausgelost
durch entziindliche, mechanische, physikalische
oder chemische Irritation der an vielen Stellen der
Atemwege lokalisierten Hustenrezeptoren. Diese
finden sich in der Nase, den paranasalen Sinus, in
Pharynx, Trachea, Bronchien und Pleura. Hustenre-
zeptoren befinden sich auch auflerhalb der Atemwe-
ge, z.B. in den Ohren, am Zwerchfell, Pericard und
Magen. Das Lungenparenchym dagegen enthalt kei-
ne Hustenrezeptoren, sodass eine Pneumonie nicht
immer mit Husten einhergeht.

Klinisch wird der Husten u.a. charakterisiert
durch seine Dauer: akut < 3 Wochen, subakut 3-8
Wochen und chronisch > 8 Wochen (eine von meh-
reren Definitionen) und durch Qualititen wie
bellend, trocken, stakkatoartig, feucht etc.

Die héufigste Ursache fiir akuten Husten sind In-
fektionen der oberen und seltener auch der unteren
Atemwege, meist durch virale Erreger, aber auch
durch Bakterien.

Rezidivierende oder saisonale Episoden von Hus-
ten oder chronischer Husten mit oder ohne Beglei-
tung von Giemen und Atemnot sind verdéchtig auf
hyperreagible Bronchien oder Asthma bronchiale.

6.1.3 Klinisches Erscheinungsbild
Akuter Husten

Husten bei Infektionen der oberen
Atemwege: , die Erkaltung”

Je nach Alter und verursachendem Erreger variieren
die einzelnen Krankheitssymptome. Sauglinge und
Kleinkinder haben oft Fieber, éltere Kinder weniger
oft. Schnupfen steht als ,laufende Nase“ (Rhino-
rrh6) oder ,,geblockte Nase® (Obstruktion) im Vor-



dergrund. Da junge Kinder ihre Nase nicht freima-
chen, d.h. weder schnduzen noch ,hochziehen®
konnen, fithrt bei ihnen Schnupfen insbesondere
nachts oft durch den retronasalen ,,drip“ zu Husten.
Eltern berichten dann besorgt iiber ,schleimigen®
Husten und ,rasselnde Atemgerdusche. Der Schlaf
von Kind und Eltern kann nachhaltig gestort sein.
Altere Kinder und Jugendliche klagen oft zu Beginn
der Erkiltung tiber Halsschmerzen oder -kratzen
(> Kap. 6.6 Pharyngitis). Bei ihnen ist die Erkal-
tung ebenfalls in zwei Drittel der Fille von Husten
begleitet, der oft noch ein bis zwei Wochen nach Sis-
tieren des Schnupfens fortbesteht. Fine Anderung
von Farbe und Konsistenz des Schnupfens im Ver-
lauf der Erkrankung ist normal und bedeutet nicht,
dass eine bakterielle Superinfektion stattgefunden
oder sich eine Sinusitis entwickelt hat. Haufig treten
Ohrdruckprobleme auf oder (virale) Bindehautent-
ziindungen, besonders bei jungen Kindern.

Husten und Atemnot bei Infektionen der
unteren Atemwege

Husten, Atemnot, oft auch Fieber und bei Kleinkin-
dern Nahrungsverweigerung sind die hiufigsten
Krankheitssymptome, iiber die Eltern von Kindern
mit Infektionen der unteren Atemwege (Bronchioli-
tis, obstruktive Bronchitis, Pneumonie) bei Vorstel-
lung in der Praxis berichten.

Je nach Alter der Kinder und Schweregrad der Er-
krankung ist der Allgemeinzustand mehr oder weni-
ger ausgepragt reduziert. Die Kinder sind blass, ha-
ben einen &ngstlichen Gesichtsausdruck, sie sind
auffallend ruhig oder auch wechselnd agitiert.
Tachypnoe ist das konsistenteste Zeichen der Atem-
not. Dazu kommen die Zeichen vermehrter miihsa-
mer Atemarbeit mit juguldren, intercostalen und
epigastrischen Einziehungen und Nasenfliigeln.
Eventuell ist eine stchnende Ausatmung und Dis-
tanzgiemen zu horen (bei bronchialer Obstruktion)
oder kurzer anstoflender Husten. Die thorakalen
Atemexkursionen konnen beidseitig (Asthma; Bron-
chopneumonie) oder nur einseitig (lobire Pneumo-
nie) vermindert sein.

Die Auskultation von Kleinkindern mit Atemnot
ist oft wenig ergiebig, da diese die Aufforderung
»atme tief ein und aus® nicht verstehen. Manchmal
gelingen einige forcierte Exspirationen durch das
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»Ausblasen lassen“ eines Otoskopes. Ansonsten sind
z.B. bei Sduglingen mit Bronchiolitis tiberall inspira-
torisch, weniger exspiratorisch feinblasige feuchte
Rasselgerausche zu horen (Knistern), die nicht zur
Diagnose einer Pneumonie fiihren sollten.

Bei Asthma bronchiale und obstruktiver Bronchi-
tis hort man typischerweise ein verlingertes oder
giemendes (pfeifendes) Atemgerdusch. Bei Kindern
mit schwerer Obstruktion kann das Atemgerdusch
sehr leise sein (,stille Obstruktion®); diese Kinder
zeigen ansonsten schwere Atemnotzeichen. Bei
Pneumonie oder Bronchopneumonie kann das
Atemgeriusch ebenfalls abgeschwicht oder Bron-
chialatmen zu horen sein. Nebengerdusche sind mit-
tel- bis feinblasiges Rasseln.

Atemnot ist einer der haufigsten akuten stationaren
Einweisungsgriinde fur Kinder unter einem Jahr.

6.1.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Eltern, die ihr Kind mit ,Husten vorstellen, berich-
ten in der Regel spontan, ob es sich um einen neu
aufgetretenen Husten handelt, der ihnen Sorgen
macht, oder ob das Kind ,,schon seit Wochen hus-
tet“. Zur Qualitit des Hustens oder den nichtlichen
Atemgeriuschen befragt, konnen viele Eltern keine
gut verwertbaren Aussagen machen. Man hort oft
Schilderungen wie ,hustet so tief*, ,hustet ganz
schrecklich®, ,bekommt keine Luft®, ,,macht so ko-
mische Atemgerdusche®, ,hustet die ganze Nacht®.
Elterliche Angaben zur Haufigkeit und Schwere von
Hustenanfillen insbesondere in der Nacht korrelie-
ren nicht gut mit objektivem Audiorecording. Dage-
gen stimmen elterliche und érztliche Einschitzung
zur Hustenqualitit ,feucht® versus ,trocken® gut
tiberein. Es ist hilfreich, wenn der Arzt z. B. einen in-
spiratorischen Stridor, Giemen oder auch einen
Stakkatohustenanfall imitieren kann. Eltern kénnen
sich dann oft auf diese Begleitgerdusche festlegen.
Wenn eine entsprechende Klirung nicht unmittel-
bar notwendig ist, kann man die Eltern bitten, den
Husten zu Hause mit einem Smartphone aufzuneh-
men. Dies kann z.B. bei Keuchhustenanfillen ziel-
fithrend sein.
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Tab.6.1 Husten: Anamnestische Hinweise

o Erstes Auftreten im Alter von ... Monaten/Jahren (z. B.
nach der Geburt, als Saugling, Kleinkind usw.)

 Dauer: akut, chronisch, rekurrierend

* Qualitat: trocken, produktiv, bellend

« Tageszeit: nur am Tag, Tag und Nacht, beim Aufwa-
chen, bei kdrperlicher Anstrengung

« Auftreten zusammen mit Fieber oder Infektionen

« Allergische Symptome wie verstopfte oder standig
laufende Nase, Niesen, pfeifende Atmung (Giemen),
atopische Dermatitis, Asthma bronchiale in der Familie

* Gedeihstorung (als Hinweis auf chronische Erkran-
kung)

Die Liste der haufigen und seltenen Ursachen fiir
Husten ist lang. Die Erhebung anamnestischer Da-
ten und Fakten hilft, die Ursachen einzugrenzen
(> Tab.6.1).

Akuter Husten

Bei allen akuten Erkrankungen der Atemwege mit
Husten wird die Diagnose nach Anamnese und sym-
ptombezogener Untersuchung klinisch gestellt. Be-
gleitsymptome wie Schnupfen und Fieber machen ei-
ne virale Infektion wahrscheinlich. Im Einzelfall hat

Tab.6.2 Die haufigsten Erreger bei akuten Atem-
wegsinfektionen

Erreger von akuten Atemwegsinfektionen

90-95 % durch Viren (> 200 verschiedene Viren)

« Rhinoviren (>100 Serotypen)
 Coronavirus

* Respiratory-Syncytial-Virus (RSV)
« Influenza-, Parainfluenza-Viren
» Adenoviren

e Humanes Metapneumovirus

¢ Humanes Bocavirus

5-10 % durch Bakterien (primare oder sekundare In-
fektionen)

« Streptococcus pneumoniae

» Mykoplasma pneumoniae

« Chlamydia trachomatis (Kleinkinder)

« Chlamydophila pneumoniae (Jugendliche)
* Staphylococcus aureus

 Haemophilus influenzae

* Moraxella catarrhalis

« Bordetella pertussis, B. parapertussis

Tab.6.3 Diagnosen zu akuten infektiosen Erkrankun-
gen der Atemwege

Obere Atemwege Untere Atemwege

« Erkdltung « Bronchiolitis

* Tracheitis * Obstruktive Bronchitis

« Virales Krupp-Syndrom (virusinduziert)
(Pseudokrupp) « Exazerbation eines

« Bakterielle Epiglottitis Asthma bronchiale
(selten!) e Pneumonie

die Kenntnis der verursachenden Viren (> Tab.6.2)

keine Bedeutung fiir das weitere therapeutische Vor-

gehen, auch wenn einige Viren bevorzugt bestimmte

Erkrankungen auslosen. Trotzdem kann die Kenntnis

der epidemiologischen Lage hilfreich sein fiir die zu

erwartende Gesamtsituation in der Kommune, z.B.

bei zirkulierenden RSV- oder Influenza-Viren oder in

der Schule gehduft auftretenden Mykoplasmen-Pneu-
monien. Die Vorhaltung entsprechender Schnellteste
ist im Rahmen der Grundversorgung nicht sinnvoll.

Einige Viren verursachen gehiuft spezielle Krank-

heitsbilder (> Tab.6.3):

o Rhinoviren: Schnupfen/, Erkdltungskrankhei-
ten; obstruktive Bronchitis; Exazerbation eines
Asthma bronchiale.

 Respiratorische Synzytial-Virus-Infektionen
(RSV): Bronchiolitis in 80 % bei Kindern < 2 Jah-
ren.

o Parainfluenza-, Influenza-Viren: Pseudokrupp,
Bronchiolitis.

¢ Humanes Metapneumovirus: Pneumonie; Bron-
chiolitis.

o Oft liegen Mischinfektionen mit weiteren Viren
oder Bakterien vor.

 Grundsitzlich konnen alle atemwegsaffinen
Viren alle Krankheitsbilder der oberen und unte-
ren Atemwege verursachen.

Bei Zeichen von angestrengter Atmung, Atemnot

und/oder Giemen ist die altersabhidngige Erh6hung

der Atemfrequenz das sensibelste Zeichen zur Be-
urteilung der Schwere der Erkrankung (> Tab.6.4).

Bei Atemnotzeichen und/oder Verdacht auf Hyp-

oxdmie gibt es eine starke Empfehlung fiir den Ein-

satz der Pulsoxymetrie, um iiber das weitere Vor-
gehen ambulant vs. stationdr entscheiden zu kon-
nen.
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Tab.6.4 Altersabhangige Werte fiir die normale Atemfrequenz und fiir Tachypnoe/Minute

Normale Atemfrequenz Tachypnoe*

Neugeborenes 30-60
1.-6. Lebenswoche 30-60
6 Monate 25-40
1 Jahr 20-40
3 Jahre 20-30
6 Jahre 12-25
10 Jahre 12-20

> 60
> 60
> 50
> 40
> 40
> 30
> 30

* Definition der Tachypnoe nach WHO-Standards (gilt fir ein ruhiges, schlafendes, nicht fieberndes Kind)

Bei anhaltender pO,-Sattigung < 92 ist eine stationdre
Einweisung angeraten.

Akuter ,normaler” Husten bei
Erkaltungskrankheiten

Ein akuter Husten bei Erkiltungskrankheiten
klingt in der Regel nach zehn bis 14 Tagen von allei-
ne ab, jedoch hustet immerhin jedes 10. Kind auch
noch nach vier Wochen. Nach bestimmten Virusin-
fektionen (z.B. Influenza- oder Parainfluenza-Infek-
tionen) husten einige Kinder sogar bis zu sechs Mo-
nate lang (sog. benigner postviraler Husten).

Die Nichte mit hustenden Kleinkindern bei Er-
kéltung konnen fiir Eltern aufreibend sein, weil so-
wohl das Kind als auch sie selber haufig wach wer-
den. Das tragt dazu bei, dass Haufigkeit und Schwere
der kindlichen Hustenanfille in der elterlichen
Wahrnehmung stirker empfunden werden, als ob-
jektivin Audio-Aufnahmen nachzuweisen ist. Hinzu
kommt, dass dem Symptom Husten etwas Gefihrli-
ches anhaftet (Lungenentziindung, Tuberkulose).
Selbst wenn der Arzt nach Untersuchung des Kindes
versichert hat, dass es sich nur um eine banale Erkal-
tung handelt, die bei einem zuvor gesunden Kind
erfahrungsgemafl bald abklingen wird, wiinschen
viele Eltern eine Behandlung des Hustens (,,Schrei-
ben Sie keinen Hustensaft auf?“). Die Versicherung,
dass es leider keine effektiven Hustenmittel gibt ist
fiir viele Eltern nicht iiberzeugend, im Gegenteil, oft
bleibt unausgesprochen im Raum stehen, dass der
Arzt aus Kostengriinden kein Hustenmittel auf-
schreiben mochte oder auch, dass er das Problem
des Kindes nicht erfasst hat.

Behandlung

Die Liste alter Hausmittel gegen Erkéltung und Hus-
ten ist lang. In Deutschland haben Hustentees (z. B.
mit Salbei, Thymian, Anis und Efeu) Tradition oder
auch selbst hergestellte Hustensifte aus einem De-
kokt (Abkochung) von Zwiebeln und Fenchelhonig.
Des Weiteren sind Einreibungen der Brust mit 4the-
rischen Olen, Brustwickel, Kamille-Dampfbider
und vieles mehr beliebt.

MERKE
Es gibt derzeit kein Medikament, das in guten wissen-
schaftlichen Studien bei einer ausreichenden Anzahl von
Kindern die Dauer des akuten Erkaltungshustens und/
oder seine Intensitat erkennbar beeinflusst.

Dies gilt fiir alle Substanzklassen (pflanzliche und
chemische Expektorantien, Mucolytika, Antihista-
minika). Unter den Hustenstillern sind seit Kurzem
Codein und Dihydrocodein fiir Kinder unter 12 Jah-
ren nicht mehr zugelassen (European Medicines
Agency=EMA). Dextromethorphan hat sich gegen-
tiber Placebo nicht als wirksamer erwiesen. Nosca-
pin ist ab dem 6. Lebensmonat zugelassen, relativ
nebenwirkungsarm, aber auch nicht an Kindern in
guten Placebo-kontrollierten Studien untersucht.
Feuchtinhalationen mit physiologischer Kochsalz-
16sung werden von vielen Kinder- und Jugendirz-
ten insbesondere fiir Sduglinge und junge Kinder
als hustenlindernd geschatzt, sind jedoch auch
nicht auf ihre Effektivitit untersucht worden. Es ist
fraglich, ob damit mehr als eine ,,Befeuchtung® der
oberen Atemwege erreicht wird. Demgegeniiber
scheint die Inhalation von hypertoner Kochsalzls-
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sung (3% bzw. 6 %) wirksamer (sekretolytisch) zu
sein.

Die frither tibliche Verleihpraxis von Inhalations-
gerdten durch Apotheken ist vielfach aus hygieni-
schen und wirtschaftlichen Griinden aufgegeben
worden. Die Kosten von Inhalationsgeraten werden
von den Krankenkassen zur Behandlung von Erkil-
tungs-Krankheiten nicht iibernommen.

Glukose ist gegeniiber anderen, gepriiften, haufig
angewandten Hustensiften hinsichtlich einer Linde-
rung von Hustensymptomen wirksam. Man nimmt
eine reversible Blockade von Hustenrezeptoren an
der Rachenhinterwand und am Trachealeingang an.
Dies ist auch das Wirkprinzip von Honig, der eben-
falls den Hustenreiz lindert. Er ist wirksamer als Pla-
cebo. Ob auch die Dauer des Hustens beeinflusst
wird, ist bislang nicht untersucht. Honig darf Kin-
dern unter 1 Jahr wegen der Gefahr des Botulismus
nicht verabreicht werden.

Was also ist zu tun? Sicher ist gute Aufklarung an-
gebracht iiber die Notwendigkeit, aber auch Gutartig-
keit des Hustens. Wenn angebracht, sollte die Gele-
genheit wahrgenommen werden, fiir eine rauchfreie
Umgebung zu plidieren. Eltern sollten auf ausrei-
chende Fliissigkeitszufuhr zur Schleimlosung achten
(aber junge Kinder trinken oft nicht mehr). Abschwel-
lende Nasentropfen zur Nacht und Hochlagern der
jungen Kinder kann eine gewisse Erleichterung brin-
gen. Die Schlafzimmertemperatur sollte eher kiihl ge-
halten werden (um 18 Grad). Wenn die unvermeidli-
che Frage nach dem Hustensaft kommt, helfen die
arztlichen Erklarungen zur fraglichen Wirksamkeit
der Séfte manchmal, aber oft auch nicht.

In mehreren Studien hat sich die Gabe eines Placebo-
Saftes gegeniiber Nichtbehandlung iiberlegen gezeigt. In
einer amerikanischen Studie zeigte sich, dass Eltern
nach Gabe eines Hustensaftes besser schlafen konnen.
Ein (Placebo-)Saft, der keine Nebenwirkungen hat,
kann vielleicht die Zufriedenheit dieser Eltern erho-
hen. Das Bonmot ,hitte ich die Kraft, nichts zu tun,
ich téte es“ beschreibt das Husten-Dilemma.

Virales Krupp-Syndrom
Der virale Krupp (synonym: Pseudokrupp, Laryn-

gitis subglottica, akute stenosierende Laryngotrache-
itis) tritt wie alle Atemwegsinfektionen in den Win-

termonaten gehiuft bei Kleinkindern auf. Der aku-
ten Obstruktion (kurz unterhalb des Larynx) ist oft
nur ein leichter Infekt vorausgegangen, manchmal
begleitet von Bellhusten und Heiserkeit. Die Eltern
berichten, dass sie in der Nacht plétzlich durch laute
Einatmen-Gerédusche (inspiratorischer Stridor), bel-
lenden Husten und Unruhe des Kindes wach gewor-
den sind. Je nach Vor-Information haben sie das
Kind in der Nacht unter dem subjektiven Eindruck
einer bedrohlichen Atemnot in der néchst erreichba-
ren Kinderklinik vorgestellt, oder sie haben das Kind
auf dem Arm an die kithle Luft gebracht und ihm ein
Glucocorticoid verabreicht. Wenn das Kind dann
morgens in der Praxis vorgestellt wird, ist es meist
schon auf dem Weg der Besserung. Die Kinder wir-
ken nicht sonderlich krank, haben in Ruhe keine er-
schwerte Atmung mehr, entwickeln aber unter Auf-
regung wahrend der érztlichen Untersuchung noch
einen inspiratorischen Stridor.

Zum Abend hin kann es allerdings durchaus
nochmals zu einer Zunahme der oben geschilderten
Symptome kommen, was ggf. erneute Therapiemafi-
nahmen nétig macht.

Beratung und Behandlung

Da einzelne Kinder zur wiederholten Entwicklung
eines Krupps neigen, sollten die Eltern fiir ein zu-
kiinftiges Selbstmanagement angeleitet werden: 1.
Ruhe bewahren! 2. kithle Luft atmen lassen 3. ab-
schwellendes Nasenspray geben, wenn nétig. Eltern
sollten iiber die Zeichen zunehmender Atemnot auf-
gekldrt werden — wenn Kinder kurzatmiger werden,
das Atemgeriusch leiser wird und/oder ein Pfeifen
bei der Ausatmung zu horen ist -, damit sie ent-
scheiden konnen, ob das Kind dérztliche Hilfe
braucht. Feuchtinhalationen bringen keine klinische
Besserung, dagegen ist die Gabe eines Glucocortico-
ids per os, rektal, systemisch oder hochdosiert inha-
lativ auch bei leichten Fillen von Krupp evidenzba-
siert wirksam. (Wirkungseintritt nach ca. 1 Stunde).
Die Gabe per os oder rektal sollte aufgrund der ra-
schen und sicheren Applikation bevorzugt werden.
Fiir einen mittelschweren bis schweren Verlauf des
Krupp kann diese Zeit iiberbriickt werden mit einer
Epinephrin-Inhalation, die innerhalb von 10 Minuten
wirksam wird, aber nach 2 Stunden abgeklungen ist.
Diese Inhalation sollte allerdings beim ersten Mal un-



ter drztlicher Kontrolle erfolgen wegen des méglichen
Rebound-Effektes nach Inhalation von Sympathomi-
metika. Epinephrin sollte deshalb auch nur in Kombi-
nation mit einem Steroid angewandt werden und eine
Beobachtung des Kindes gewéhrleistet sein.

Bei hiufig rezidivierendem Krupp sollte das Kind
etwa ab dem 3.-4. Lebensjahr auf eine Hausstaub-
milbensensibilisierung getestet werden, die bei ca.
30 % der Kinder positiv ausfallt.

Kindgerechte Darreichungsformen der Glucocor-
ticoide:

e Dexamethason p. 0. 0,6 mg/kg KG

(InfectoDexaKrupp® Saft 2 mg/5 ml)
¢ Betamethason p.o. 0,1 mg/kg KG (Celesta-

mine®0,5 liquidum; Celestone®0,5 Liquidum)
o Prednison/Prednisolon rectal (Rectodelt®/

Klismacort® 100 mg supp)
 Budesonid Inhalation per Spacer 400 bis 800 pg=2

Hiibe (Budiair®/Pulmicort® Dosieraerosol)

Bronchiolitis

Das klinische Bild der Bronchiolitis beruht auf einer
akuten Entziindung der Bronchiolen mit Odem, Nek-
rose der epithelialen Zellen der Bronchiolen und ver-
mehrter Schleimproduktion. Die Infektionskrank-
heit wird zu > 80 % durch RS-Viren verursacht. Es ist
die haufigste akute schwere und auch bedrohliche
Obstruktion der unteren Atemwege bei Kindern un-
ter einem Jahr. Insbesondere bei jungen Sauglingen
kann es schnell zu einer rapiden Verschlechterung
der Atmung mit Hypoxidmie kommen.

Die Diagnose wird klinisch gestellt. Der Grad
der Atemnot (pO, < 92) entscheidet {iber die statio-
nédre Einweisung.

Risikofaktoren fiir einen schweren Verlauf sind:

o Alter unter 3 Monate

 Ehemals Frithgeborenes

e Zugrunde liegende kardiale oder pulmonale Er-
krankung

e Immunschwiche

Behandlung

Es gibt inzwischen eine gute Evidenzlage, dass Korti-
son, Salbutamol, Ipratropium und Epinephrin bei
Bronchiolitis nicht wirksam sind. Diese Medikamen-
te sollten deshalb auch nicht verabreicht werden.
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Die Eckpfeiler der Behandlung sind eine gute
Uberwachung des Kindes und unterstiitzende Pflege
mit ausreichender Hydrierung und bei Bedarf O,-
Gabe (stationir).

Da sich das klinische Bild der Bronchiolitis oft
nicht sicher von einer obstruktiven Bronchitis des
dlteren Sduglings abgrenzen lisst, ist der probatori-
sche Einsatz von Salbutamol, Ipratropium und hy-
pertoner Kochsalzlosung gerechtfertigt.

Ambulant erworbene Pneumonie/
Bronchopneumonie

Die ambulant erworbene Lungenentziindung
(Pneumonie) ist eine akute Entziindung des Lun-
genparenchyms. Je nach Ausdehnung manifestiert
sie sich als Herd- oder Lobdrpneumonie. Geht sie
von den Bronchien aus, spricht man von Broncho-
pneumonie. Die Tachypnoe ist das konsistenteste
Zeichen der Pneumonie. Im Sauglings- und Klein-
kindesalter sind Viren die Haupterreger der Lun-
genentziindungen, ab dem 5. Lebensjahr stehen
bakterielle Erreger im Vordergrund, v.a. S. pneumo-
niae und M. pneumoniae (> Tab.6.2).

Die Diagnose der Pneumonie wird klinisch ge-
stellt.

Es gibt keine Empfehlung auf Basis der Evidenz-
grade fiir:

* Blutbild mit Differenzierung,

e CRP sowie

 Rontgen-Thorax,

da diese Untersuchungen keine sichere Unterschei-
dung zwischen viraler und bakterieller Infektion er-
moglichen.

Mit hoher Wahrscheinlichkeit (98 %) ist eine
Pneumonie bei folgenden Atemfrequenzen ausge-
schlossen (fieberfreies ruhiges Kind):

e < 60/min bei Sduglingen unter 6 Monaten

e < 50/min bei Sduglingen unter 12 Monaten

e < 40/min bei Kleinkindern (1-5 Jahre)

e < 20/min bei Kindern iiber 5 Jahre

Eine Rontgen-Thoraxuntersuchung ist jedoch an-

geraten, wenn

o eine Komplikation (z.B. Pleuraerguss) vermutet
wird,

« ungewohnliche Symptome oder Auskultationsbe-
funde auftreten,

o die Therapie nicht anschlégt,
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o zur Kontrolle einer Mittellappen- oder Lo-
barpneumonie.

Behandlung
Die meisten Kinder mit ambulant erworbenen
Pneumonien konnen zu Hause behandelt werden.
Dort brauchen sie Ruhe, Aufmerksamkeit, ein aus-
reichendes Fliissigkeitsangebot und je nach Allge-
meinbefinden ein antipyretisches Medikament
Fiir die antibiotische Initialtherapie wird empfoh-
len:
o Siduglinge und Kinder < 5 Jahren
— Erreger sind iiberwiegend Viren; auskultato-
risch: Giemen und feinblasige RG; eine anti-
biotische Behandlung ist nicht zwingend erfor-
derlich
- Bei Verdacht auf bakterielle Infektion antibio-
tische Behandlung mit:
- Mittel der 1. Wahl: Amoxicillin oder Amoxi-
clav
— Mittel der 2. Wahl: Cefuroxim (oder anderes
Cefalosporin)
¢ Schulkinder und Jugendliche
- Bakterielle Erreger wie bei Kleinkindern, anti-
biotische Behandlung mit:
- Mittel der 1. Wahl: Amoxicillin oder Amoxi-
clav
— Mittel der 2. Wahl: Macrolide (bei Verdacht
auf Mykoplasmen-Infektion)
In der Regel geniigt eine 5- bis 7-tidgige antibiotische
Behandlung.
Eine stationidre Einweisung sollte erwogen wer-
den, wenn
* es sich um einen schweren Krankheitsverlauf
handelt
- Bei anhaltender pO,-Sittigung (Pulsoxymet-
rie) < 92
- Atemfrequenz > 70/min bei Kleinkindern
- Atemfrequenz > 50/min bei Schulkindern
— Starke Einziehungen, st6hnende Atmung und
Apnoen
e bei Sduglingen unter 6 Monaten
o das Kind erbricht und keine oralen Medikamente
bei sich behalten kann
o Zweifel an der Moglichkeit der Eltern besteht, das
Kind adidquat tiberwachen zu konnen.

Chronischer Husten

Es gibt unterschiedliche Definitionen von chroni-
schem Husten z.B. als >4 Wochen oder als >8 Wo-
chen; in letzterem Fall wird noch ein subakuter =
prolongierter Husten von 3-8 Wochen definiert. Die
haufigste Ursache fiir diesen prolongierten Husten
ist der benigne postvirale Husten.

Es gibt eine Vielzahl von Ursachen fiir den chro-
nischen Husten (> Tab.6.5). Dieser bedarf immer
einer Abklirung, hiufig in Zusammenarbeit mit
dem padiatrischen Pneumologen.

Pfeifen und Giemen beim Kleinkind

Bis zum Alter von sechs Jahren haben 50 % aller Kin-
der gelegentlich oder hiufiger Infekt-assoziiert pfei-
fende, giemende Atemgerausche (Bronchiolitis beim
Saugling, obstruktive Bronchitis beim Kleinkind).
Bei mehr als 20 % dieser Kinder verschwinden diese
Episoden bis zum Schulalter (,.es wichst sich aus®).

Tab. 6.5 Ursachen fiir chronischen Husten*

Hyperreagible Bronchien/Asthma bronchiale

Relativ haufig

« |rritativ (rauchende Jugendliche; Rauchexposition von
Sauglingen durch die Eltern)

« Psychogen (Ticstérung: kein Husten in der Nacht)

« Sinusitis (bei dlteren Kindern und Jugendlichen)

* Benigner postviraler Husten (alle Altersstufen) durch
Influenza- und Parainfluenza-Viren; B. pertussis.
Hustendauer bis zu 6 Monaten. Bei Sauglingen nach
Adeno- und RS-Virus-Infektionen

« Fremdkdrperaspiration

* Gastroosophagealer Reflux (die Haufigkeit wird jedoch
unterschiedlich angegeben)

« Kongenitale Anomalien/Fehlbildungen; angeborene
Herzfehler

e Chronische Erkrankungen: zystische Fibrose, dys-
kinetische Zilien, angeborene Immundefekte

« Tuberkulose

» Medikamenten-induziert (z.B. ACE-Hemmer)

* Rezidivierende Infekte in schneller Abfolge (Kindergarten-
kinder in den Wintermonaten) konnen wie ein chroni-
scher Husten erscheinen, bedtirfen aber keiner weiteren
Abklarung



Bei den verbleibenden 30% der Kinder entwickelt
sich bei der Halfte der Kinder ein Asthma bronchia-
le, das bis ins Erwachsenenalter bestehen bleibt.

Vor allem im frithen Kindesalter konnen typische
Asthmasymptome vollig fehlen. Hier zeigt sich oft
ein persistierender Husten im infektfreien Intervall,
der typischerweise in der Nacht (beim Einschlafen,
in der 2. Nachthilfte, beim Aufstehen), aber auch
nach emotionaler Erregung (Weinen, Schreien) oder
nach korperlicher Belastung auftritt und sich durch
konventionelle Hustentherapie nicht beeinflussen
lasst. Hier kann sich durchaus die Indikation zu ei-
ner intermittierenden antiinflammatorischen Inha-
lationstherapie ergeben, wenn diese Beschwerden
chronisch (> 8 Wochen) werden.

Eltern eines betroffenen Kleinkindes wollen wis-
sen, ob die rezidivierenden obstruktiven Bronchiti-
den bei ihrem Kind schon ein Asthma sind, was man
zu diesem Zeitpunkt jedoch nicht sicher sagen kann.

Bei Kleinkindern mit mehr als vier Episoden mit
Giemen sind eine Reihe von Risikofaktoren fiir die
Entwicklung eines spateren Asthma bronchiale (> 6.
Lebensjahr) identifiziert worden

Der asthmapradiktive Index

o Hauptkriterien

- Asthma bei den Eltern

- Atopische Dermatitis beim Kind

— Allergische Sensibilisierung mit mehr als 1 All-

ergen

e Zusitzliche Minor-Kriterien

- Giemen unabhingig von Erkiltungen

— Sensibilisierung gegen Ei, Milch, Nuss

— Bluteosinophilie (eosine Granulozyten > 4 %)
Bei langhaltend oder chronisch hustenden Kleinkin-
dern sollten in der Praxis primir solche Untersu-
chungen eingesetzt werden, die die wahrscheinlichs-
te Diagnose beweisen oder entkriften konnen, wie
z.B. eine allergische Ursache des Hustens, eine
Fremdkorperaspiration, chronische Erkrankungen
von Herz oder Lunge, zystische Fibrose.

Basisdiagnostik bei chronischem Husten
bei Kindern von 0—4 Jahren

o Diagnostischer Therapieversuch ++
o Spezifisches IgE (Allergietest) (+)
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 Rontgen-Thorax (+)

o SchweifStest (+)

Bei Verdacht auf hyperreagible Bronchien und Aus-
schluss von anderen schwerwiegenden Erkrankungen
ist bei Kleinkindern je nach Haufigkeit der obstrukti-
ven Episoden und jetzt anhaltendem Husten ein diag-
nostischer Therapieversuch (auch > 6.2) mit einem
inhalativen Kortikosteroid (ICS) iiber 4-6 Wochen
oder auch fiir 2-3 Wochen mit einem Leukotrien-
Antagonisten (Montelukast fiir Kinder < 2. Lebens-
jahr) angeraten. Zur Inhalation mit Dosieraerosolen
sind Inhalierhilfen mit Maske fiir Siuglinge oder
Kleinkinder empfohlen. Ab 5 Jahren ist die Inhalation
mit einem Mundstiick der Maske vorzuziehen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Telefonische Verdachtsdiagnose: Keuchhusten

Die Kinder- und Jugendirztin hat am Telefon ei-
nen typischen Keuchhustenanfall mit Stakkatohus-
ten und inspiratorischem Ziehen gehért. Karl, 3 Mo-
nate alt, wird wihrend des Hustens blau (zyano-
tisch). Junge Sduglinge entwickeln statt der Husten-
anfille nicht selten auch Apnoen (Atemstillstinde),
die auch todlich verlaufen konnen. Die Komplikati-
onsrate mit Pneumonien und gelegentlich neurolo-
gischen Komplikationen wie Enzephalopathien und
Krampfanfillen liegt bei 10 %.

Karl wurde 14 Tage intensivmedizinisch iiber-
wacht. Die Ansteckungsquelle konnte nicht gefun-
den werden. 1

MERKE
« Sauglinge < 1 Jahr miissen bei begriindetem Verdacht
auf eine Pertussiserkrankung zur Uberwachung statio-
nér eingewiesen werden.
« Die haufigste Ansteckungsquelle bei jungen Sauglin-
gen sind die Eltern oder Geschwister.
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6.2 Husten bei hyperreagiblen
Bronchien/Asthma bronchiale
Otto Laub

Il Fallbeispiel
Chris, ein zehnjahriger Junge, bemerkt seit einigen
Monaten wihrend der Sportstunden in der Schule,
aber auch beim Fufballtraining, dass er schneller au-
Ber Puste ist als seine Klassenkameraden. In den letz-
ten beiden Jahren war zudem im Sommer ein eigen-
artiger Schnupfen mit Niesattacken und heftigem
Nasenlaufen, iberwiegend im Freien, aufgetreten.
Die Mutter des Jungen erinnert sich, dass Chris
bereits im frithen Kindesalter haufiger bei Infekten
ein eigenartiges pfeifendes Atemgerausch mit teils
heftiger Atemnot und oft wochenlang Husten gehabt
hatte. 1l

Fragen zum Fallbeispiel
o Ab welchem Zeitpunkt muss an die chronische
Erkrankung Asthma bronchiale gedacht werden?

o Wie muss die weitere diagnostische Abklarung
aussehen?

o Welche Differenzialdiagnosen miissen bedacht
werden, besonders hinsichtlich der verschiede-
nen Lebensalter der jungen Patienten (frithes
Kindesalter, Schulalter, Jugendalter)?

» Wie sieht die geeignete Therapie aus?

6.2.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Die hiufigste Ursache fiir chronischen Husten im
Kindes- und Jugendalter ist das Asthma bronchiale
bzw. ein hyperreagibles Bronchialsystem. Im
deutschsprachigen Raum sind ca. 10 % der Kinder
iiber sechs Jahre betroffen. Die meisten Kinder ha-
ben ein leicht- bis mittelgradig schweres Asthma.
Nur 4-5% der Kinder haben ein schweres Asthma.

6.2.2 Definition

Asthma bronchiale

« Chronisch entzlindliche Erkrankung der Atemwege
(mit eosinophiler und/oder neutrophiler Inflammation)

« Reversible Atemwegsobstruktion (spontan oder nach
adaquater Behandlung)

« Bronchiale Hyperreagibilitat

Ist das Kind zwischen den Phasen
mit Symptomen vollig beschwerdefrei?

/\

Ja

/\

Nein

!

Sind Infekte Nein Ist Anstrengung Nein Bestehen klinisch
der wichtigste > der wichtigste relevante allergische
Ausloser? Ausloser? Sensibilisierungen?
Ja Ja Ja Nein
Virus- Belastungs- Allergen- (Persistierendes)
induziertes induziertes induziertes Asthma unklarer
Asthma Asthma Asthma Ursache

Abb.6.1 Diagnostischer Prozess

bei Asthma bronchiale [V492]
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6.2.3 Klinisches Erscheinungsbild

Rezidivierende Episoden von

e Husten, chronisch, trocken, auch ohne Erkéltungs-
zeichen, v.a. ndchtlich (,hustet die ganze Nacht")
und frithmorgens; nach Toben, Rennen, Sport

 Giemen, Pfeifen (,,Fiepen®, Keuchen, ziehende
Atemgeriusche)

o Atemnot (,bekommt schlecht oder keine Luft“)

e Verldngerte Ausatmung, Kurzatmigkeit

6.2.4 Diagnose

Asthma bronchiale ist im Kindesalter sehr variabel,
was v.a. bei jiingeren Kinder immer wieder zu diag-
nostischen Unsicherheiten fithrt (> Abb.6.1).
Typische Ausloser einer asthmatischen Reaktion
sind eine Allergie, korperliche Anstrengung, Infekte
und eine Reihe von inhalativen Noxen (Tabakrauch,
Losungsmittel etc.). Auch bestimmte Wetterlagen
(Nebel, Regen, feuchtkalte Luft etc.) und starke
Emotionen (Angst, Trauer, Wut, ,Stress“, Lachen
etc.) werden zu potenten Asthmaauslosern gezahlt.

Stufendiagnostik Lungenfunktion
Peak Flow

Peak-Flow-Messungen sind die einfache Bestim-
mung von Atemspitzenstof§ (peak exspiratory flow,

Volumen
(Liter)
ca. A
5
Vital-
kapazitat
2,6

21

Total-
kapazitat

1.1

volumen

1m

PEF) und dessen tageszeitunabhéngiger Variabilitat.
Die Variabilitat lasst sich aus dem gemessenen Ta-
gesmaximum und -minimum errechnen. Die Asth-
madiagnose gilt bei einer persistierenden Variabili-
tat von > 20 % als gesichert.

Peak-Flow-Messungen

Verwertbarkeit eingeschrankt, da nur Messung der Obst-
ruktion der groBen Atemwege; eine periphere Obstrukti-
on wird nicht erfasst.

Spirometrie

Die Spirometrie (> Abb.6.2) stellt die Basis der
Lungenfunktionsuntersuchung dar. Die Qualitat
und Verwertbarkeit von Lungenfunktionsmessun-
gen hingt entscheidend von der Mitarbeit des Pati-
enten ab.

Spirometriegerdte werden meist zu akzeptablen Preisen
angeboten; entscheidend sind hier Geratequalitat und
die Aushildung des Untersuchungspersonals.

Mit der Spirometrie werden wichtige Messgrofien
erfasst (> Tab.6.6).

Durchfithrung Spirometrie:

o Patient sitzt bequem, Nasenklammer aufsetzen

e Einige Ruheatemziige

o Erst ruhige (nicht forcierte) Exspiration

inspiratorisches
Reservevolumen

(Luft, die nur bei vertiefter
Einatmung eingeatmet wird)

exspiratorisches
Reservevolumen

(Luft, die nur bei vertiefter
Ausatmung ausgeatmet wird)

Residualvolumen
(Luft, die auch bei maximaler
Ausatmung nicht ausgeatmet wird)

Zeit

Abb.6.2 Spirometrie [L190]
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Tab.6.6 Messgrofen der Spirometrie
FVC Forcierte exspiratorische Vitalkapazitat

VG, (VCpa) Inspiratorische Vitalkapazitat, am besten
nach vorheriger kompletter Exspiration

FEV, Einsekundenkapazitat, maximal ausatem-
bares Volumen innerhalb der ersten
Sekunde der forcierten Exspiration

Relative Einsekundenkapazitat, bezogen
auf Prozent der VG,

FEV,VG,,

 Dann maximale Inspiration mit folgender maxi-
mal forcierter Exspiration

o Wichtig: Plateau-Bildung bei In- und Exspiration
(d.h. maximale Ein- bzw. Ausatmung erreicht)

¢ Mindestens 3-5 verwertbare Messungen erstellen
(Reproduzierbarkeit der Messungen)

Fluss-Volumen-Kurve

Bei Kindern und Jugendlichen ist die Darstellung in
Form einer Fluss-Volumen-Kurve sinnvoll und
wichtig, da haufiger vor allem bei jiingeren Kindern
hiermit pathologische Befunde erhoben werden
konnen, obgleich die FEV, noch véllig in Ordnung
ist. Diese Messung kann im Rahmen des Atemma-
novers zur normalen Spirometrie (siehe oben) er-
fasst werden.

Bei der Fluss-Volumen-Kurve (F/V-Kurve) werden
die maximalen in- und exspiratorischen Fliisse ge-
gen das forciert geatmete Volumen auf unterschied-

PEF MEF75 MEFso  MEF25 FEV,

Fluss (I/s)

‘ 3 ‘ ‘ Volumen
! 0]

|
MIFs0o
Ts : !
FvC {

——— Exspiration

Inspiration

Abb. 6.3 Fluss-Volumen-Kurve (F/V-Kurve) [L157]

lichen Volumenniveaus aufgezeichnet (> Abb. 6.3).

Mit ihr kann ein rascher Uberblick iiber bestehende

obstruktive oder restriktive Ventilationsstérungen

gewonnen werden (,, Wascheleine).

o PEF: Peak exspiratory flow (Atemspitzenstof3);
FVC: Forcierte Vitalkapazitit

o MEF: Max. exspiratorischer Fluss bei 25/50/75 %
der Ausatmung

Durchfithrung Fluss-Volumen-Kurve:

o Max. forcierte Exspiration, d.h. steiler Anstieg
der Exspirationskurve bis zum PEF

¢ Gleichmifiger Kurvenverlauf ohne Artefakte
(z.B. Hustenstof)

 Ausreichend lange Exspirationsdauer

« Kein vorzeitiger Abbruch der Exspiration

e Messung muss reproduzierbar sein

¢ In- und Exspirationskurve miissen geschlossen sein

Bronchospasmolysetest

Die Diagnostik des Asthma bronchiale umfasst nicht
alleine den Nachweis einer pulmonalen Obstrukti-
on, sondern bedarf noch des Nachweises der (parti-
ellen) Reversibilitit derselben mithilfe eines Bron-
chospasmolysetests. Bei unauffilliger Spirometrie
kann der Nachweis der bronchialen Hyperreagibili-
tdt durch einen Provokationstest oder Nachweis der
gesteigerten Peak-Flow-Variabilitdt erfolgen.
Durchfithrung Spasmolyse:
¢ Vorherige Medikamenteneinnahme
dokumentieren!
 Ausgangslungenfunktion
o Salbutamol Dosieraerosol 2 Hiibe mit Spacer
 Nach 10 bis 15 Minuten 2. Lungenfunktion
Bewertung (positives Testergebnis):
o Anstieg des Peakflow um +20 %
e Anstieg der FEVI um +15%
e Verbesserung von MEF 50 und MEF 25 mit
- Normalisierung der Form der F/V-Kurve
— Abfall des Atemwiderstands um -50 %

Lauftest (,, free-running-test”)

Bei fehlendem Nachweis einer pulmonalen Obstruk-
tion und gleichzeitig typischer Asthma-Anamnese
kann die Diagnosestellung des Asthmas durch den
Nachweis der bronchialen Hyperreagibilitit (BHR)
via standardisierter Lauf-Provokation erfolgen.
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Durchfiihrung Lauftest:

 Vorbedingungen: 2-3 Stunden keine starke An-
strengung, Medikamenten-Einnahme dokumen-
tieren!

 Basis-Lungenfunktion

 Dann Belastungsdauer 6-8 Minuten freies Laufen

o Belastungsziel: Herzfrequenz tiber 160-180/min
innerhalb der ersten 2 Minuten der Belastung er-
reichen und anschliefSend bis zum Ende der Be-
lastung halten

o Messungen 10 Minuten nach Belastung (maxi-
male Obstruktion)

Allergiediagnostik

Im Schulkindes- und Jugendalter sind die meisten
Patienten mit Asthma von einer Atopie betroffen.
Neben Anamnese und korperlicher Untersuchung
sowie der Lungenfunktion stellt die allergologische
Diagnostik einen weiteren wichtigen Baustein der
Asthmadiagnostik dar (Gesamt-IgE, RAST, Haut-
PRICK-Test; ggf. standardisierte Provokationsteste).

"Y'VORSICHT

Gerade im Kleinkindesalter macht eine sehr breite aller-
gologische Diagnostik wenig Sinn. Oft reicht erst einmal
der Ausschluss perennialer Allergien (Hausstaubmilbe,
Katze etc.).

6.2.5 Beratung und Behandlung bei
Asthma bronchiale

Ziel der Asthmatherapie (> Tab.6.7) ist es, dem
erkrankten Kind ein normales Leben mit Teilhabe
an altersgemaflen korperlichen und sozialen Aktivi-
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taten (Sport, Spiel, Schule, Kindergarten etc.) zu er-
moglichen.

Medikamente zur Behandlung des Asthma
bronchiale

« Bedarfsmedikation (,Reliever”)
— By-Adrenergic-Rezeptor-Agonisten
— ,RABA = Rapid Acting Beta2-Agonists”: Salbuta-
mol, Terbutalin
— ,LABA = Long Acting Beta2-Agonists”
rol, Formoterol
— Anticholinergikum (Ipratropiumbromid-Atrovent®)
bei Sduglingen und Kleinkindern
« Dauermedikation (,Controller”) zur Langzeitthera-
pie der asthmatischen Entziindung
— ICS (Inhalative Corticosteroide): bei Kindern am
besten untersucht sind Budesonid und Fluticason
— LTRA (Leucotrienrezeptorantagonisten wie Montelu-
kast)

: Salmete-

Die antientziindliche Dauertherapie ist das Mittel
der Wahl zur Therapie des Asthma bronchiale, da
die akute und chronische Entziindung herausragen-
des Charakteristikum ist.

Glucocorticosteroide (GCS) sind in der Asthma-
therapie die effektivste antientziindliche Medika-
mentengruppe. Inhalative Corticosteroide (ICS)
verbessern die Lungenfunktion und die bronchiale
Hyperreagibilitdt (BHR) durch Unterdriickung der
entziindlichen Prozesse in den Atemwegen und ver-
helfen hierdurch zu einer gebesserten Symptomkon-
trolle. Diese Effekte gelten allerdings nur wéhrend
der Zeit der Behandlung (> Tab.6.8). Nach Abset-
zen der ICS kommt es meist nach wenigen Wochen
zu erneuten Symptomen bei gesteigerter BHR und
verschlechterter Symptomkontrolle.

Tab.6.7 Therapie nach dem Grad der Asthmakontrolle intensivieren oder reduzieren

Eﬁ_

Selten episodisches Episoden seltener als alle

Asthma 6 Wochen

Il.  Haufig episodisches Episoden haufiger als alle
Asthma 6 Wochen

lll.  Persistierendes Asthma Symptome an mehreren Ta-
(mittelgradig) gen/Wochen sowie néchtlich

IV. Persistierendes Asthma  Tdgliche Symptome
(schwergradig)

Normal [32 Sympaticomimetikum bei
Bedarf

Episodisch obstruktiv, im ICS plus B,-Mimetikum bei

Intervall normal Bedarf

Obstruktiv auch im Intervall  ICR Therapie-Erhéhung plus

B,-Mimetikum bei Bedarf
In Absprache mit padiatri-
schen Pneumologen

FEV; < 60 % des Sollwertes
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Tab. 6.8 Dosierung ICS bei Kindern (ug/Tag)
Wirkstoff | Niedrige Dosis | Mittlere Dosis** | Hohe Dosis

Zu den Entziindungshemmern gehdren neben  « Bej Beginn einer ICS-Therapie (dann meist iiber meh-
den Glucocorticoiden (GCS) auch Leukotrien-Re- rere Monate) sollte die klinisch sinnvolle und leitlinien-
zeptor-Antagonisten (LTRA), Immunmodulatoren, gerechte Steroid-Dosis eingesetzt werden, die dann

bei Stabilisierung auf die niedrigste mogliche Dosis an-
gepasst wird.
« Eine langerfristige ICS-Behandlung (untersucht wurden

Cromone und indirekt auch die monoklonalen anti-
IgE-Antagonisten.

1-3 Jahre Pulmicort [Budesonid]-Inh. 200 pg 2 x tgl.
) o im 5.—12. Lj.) kann bereits zu einer signifikanten Re-
Langzeittherapie im Kindesalter duktion der Wachstumsgeschwindigkeit fiihren.
« Fir keine Langzeittherapie konnte ein préventiver Ein- * Es gibt keinen Biomarker, de_r zwischen Ansprechen
fluss auf die spatere Asthmaentwicklung gezeigt wer- auf ICS oder LTRA unterscheidet.
den.

Reduzieren, wenn moglich

Intensivieren, wenn nétig

Abb.6.4 Stufenschema zur Asthmatherapie [X315-002]
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« Bei Therapieintensivierung (ICS) ist oft eine Dosiserho-
hung des ICS wirksamer als die Addition von LTRA.

« Kinder und ihre Familien profitieren von einer
Asthmaschulung!

Seit 2009 existiert in Deutschland ein Stufenschema
zur Asthmatherapie (> Abb. 6.4), veroftentlicht in
der ,Nationalen Versorgungsleitlinie Asthma bron-
chiale (2009/2011). Hier gilt das Leitmotto ,,Inten-
siviere Therapie, wenn nétig, reduziere, wenn mog-
lich®.

Dieses neue Therapiekonzept spiegelt das wider,
was Asthmatherapie eigentlich sein sollte, ndmlich
eine flexible Antwort auf die Bediirfnisse einer chro-
nischen Erkrankung.

MERKE
« Therapiebeginn bei teilweise kontrolliertem Asthma ab
Stufe 2, bei unkontrolliertem Asthma bei Stufe 3
* Ab Stufe 4 ist die Konsultation eines padiatrischen
Subspezialisten angeraten
« Nach 1-3 Monaten sollte der Versuch einer Dosisre-
duktion erfolgen (,,step down")

Asthmaanfall/akute Exazerbation

Bei akutem Asthmaanfall ist ein ausreichendes

Notfallmanagement in der Praxis einzuiiben.

¢ Verabreichung kurzwirksames p-Mimetikum
(z.B. Salbutamol Dosieraerosol 2-3 Hiibe via
Spacer).

¢ Bei schwerem Anfall oder mangelhaftem Anspre-
chen nach 10-15 min noch mal Salbutamol DA
verabreichen und ggf. systemisches Steroid (1-
2mg Prednisolon/kg Korpergewicht).

* Bei ausbleibender Stabilisierung, ggf. klinischer
Verschlechterungstendenz und O,-Sittigung
< 92 % Sauerstoffgabe und Einweisung zur
stationdren Uberwachung in eine Akutklinik.

o Cave: Bei nichtlicher Infektexazerbation emp-
fiehlt sich neben bronchialerweiternder Inhalati-
onstherapie (ggf. mit Diisenvernebler) die frithe
hochdosierte Steroidtherapie, bei Sauglingen ggf.
als Suppositorium, bei Kleinkindern als Suspensi-
on (Dosierung: nach Korpergewicht, siehe Medi-
kamenteninformation).
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MERKE
Eltern von Kindern mit Asthma und Jugendlichen mit
Asthma muss ein schriftlicher Therapieplan mitgegeben
werden, der erklart, wie sie
« die Dauertherapie durchftihren und
« einen Asthmaanfall behandeln sollen.

Besonderheiten der Inhalationstherapie

Die wesentlichen Einflussgrofien in der Wahl des
patientengerechten Inhalationssystems sind einfa-
che Bedienung und das dem Alter und Entwick-
lungsstand des Kindes angepasste Device. Ziel ist,
das zu verabreichende Medikament moglichst
gleichmifig im Bronchialsystem zu deponieren.

« Dosieraerosol: maglichst mit Inhalierhilfe (Spacer),
gute Wirkstoffdeposition

« Diisenvernebler: v.a. in der Akuttherapie oder bei In-
fekt-Exazerbationen, moglichst keine Dauertherapien
(,, Zeitfresser”)

« Pulverinhalatoren: bei Kindern ab dem (6.—)8. Lebens-
jahr gut geeignet

Asthmainstruktion in der Praxis

Die Asthmainstruktion vermittelt wesentliche In-
halte von asthmarelevantem Wissen und Fihigkei-
ten, die Patienten und Eltern brauchen, um zunichst
einmal in den meisten Fillen mit Asthmaexazerbati-
onen addquat reagieren zu konnen.

o Inhalationstechnik — Inhalierhilfen

o Unterschied: Dauer-/Akut-Medikamente

o Peak-flow-Technik

Il Fallbeispiel

Auflosung

An eine Asthma-Erkrankung muss gedacht werden,
wenn Chris bleibende asthmatypische Beschwerden
ohne Bindung an Infekte, hiufig bei kdrperlicher Be-
lastung oder auch emotionaler Erregung zeigt, die
tiber lange Zeit (,,chronisch®) bestehen bleiben und
gef. bei Einsatz antiobstruktiver und/oder spezifi-
scher antientziindlicher Medikamente reversibler
sind.
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Es muss eine ausfithrliche Anamnese, eine Lun-
genfunktionsuntersuchung und eine allergologische
Testung erfolgen (primédr PRICK-Test!). Ein Peak-
flow-Protokoll ist sinnvoll und wichtig.

Die notwendige Therapie muss sich an den beste-
henden Leitlinien orientieren (,Nationale Versor-
gungsleitlinie Asthma bronchiale®).

Differenzialdiagnostisch muss an die DD der ver-
schiedenen akuten und chronischen Hustenformen
gedacht werden. 1l

LITERATUR

Bacharier L. B. et al. Diagnosis and treatment of asthma in
childhood: a PRACTALL Consensus report. Allergy. 2008;
63: 5-34.

Berdel D, Forster J, Gappa M, Kiosz D, Leupold W, Pfeiffer-
Kascha D, Rietschel E, Schuster A, Sitter H, Spindler T,
Wahlen W. Asthma bronchiale im Kindes- und Jugendal-
ter. www.gpau.de/fileadmin/user_upload/GPA/dateien_
indiziert/Leitlinien/gem._Leitlinie_Asthma.pdf (letzter Zu-
griff: 23.1.2017).

GINA Report (2015) Global strategy for asthma manage-
ment and prevention. www.ginasthma.org

Nationale Versorgungsleitlinie Asthma. Registernummer nvl
- 002. Klassifikation S3. Stand: 1.7.2011 (in Uberarbei-
tung), giiltig bis 31.12.2014: www.awmf.org/leitlinien/
detail/ll/nvl-002.html (letzter Zugriff: 23.1.2017).

S2-Leitlinie der Gesellschaft fiir Padiatrische Pneumologie
(GPP), der Gesellschaft fiir Padiatrische Allergologie und
Umweltmedizin (GPA), der Arbeitsgemeinschaft Asthma-
schulung im Kindes- und Jugendalter (AGAS) und der Ge-
sellschaft fiir Padiatrische Rehabilitation

6.3 Husten bei Tuberkulose
(TB)

Antonio Pizzulli

Il Fallbeispiel

In der Praxis wird ein dreieinhalb Jahre altes Fliicht-
lingsmédchen aus Afghanistan vorgestellt. Die Fa-
milie hat eine Flucht-Odyssee mit lingeren Aufent-
halten in Camps, sowohl in der Tiirkei als auch in
Griechenland hinter sich. Anamnestisch wird eru-
iert, dass das Kind stindig erkaltet sei, sehr viel hus-
te, ofter auch schwitze, in den letzten zwei Monaten
deutlich weniger Appetit habe. Klinisch fillt ein
Kind in reduziertem AZ mit dem Bild einer eitrigen
Rhinitis und Bronchitis auf. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

e Wie zwingend ist bei 0. g. Anamnese und den kli-
nischen Zeichen die Durchfiihrung einer Tuber-
kulose-Diagnostik?

o Wie sieht der Ablaufplan zur Diagnostik einer
Tuberkulose aus?

o Welche therapeutischen Mafinahmen sind aktuell?

6.3.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Durch den Migrationsstrom der letzten Jahre von
Kindern und Jugendlichen aus Hochprévalenzlan-
dern fiir Tuberkulose wird gerade in den primér ver-
sorgenden pédiatrischen Praxen zukiinftig ein ver-
gessen geglaubtes Krankheitsbild in den Fokus rii-
cken. Die Tuberkulose (TB) stellt nicht nur wegen
ihrer diagnostischen und therapeutischen Probleme,
sondern auch wegen der organisatorischen Implika-
tionen (Umgebungsuntersuchungen, Zusammenar-
beit mit dem OGD etc.) eine grole Herausforderung
fiir den koordinierenden Kinder-und Jugendarzt dar.

6.3.2 Epidemiologie

Die Inzidenz der Tuberkulose (TB) lag in Deutsch-
land im Jahr 2013 bei 5,3/100.000 Einwohner und
bei Kindern und Jugendlichen < 15 Jahren durch-
schnittlich bei 1,6/100.000 Kinder (WHO: Niedrig-
Inzidenz). Der Anteil im Ausland geborener Kinder
und Jugendlicher mit einer TB lag in Deutschland
bei 35 %. TB-Patienten, die auf8erhalb Deutschlands
geboren sind, stammen hiufig aus Lindern mit
deutlich hoheren TB-Inzidenzen. Fiir Asylsuchende
ist zudem von einem erhéhten Risiko einer TB-Ex-
position wihrend der Flucht und bei Aufenthalten
in Massenunterkiinften auszugehen.

6.3.3 Klinisches Bild der Tuberkulose
Neugeborenen/konnatale Tuberkulose
Die TB des Neugeborenen ist mit < 2% (weltweit) aller

TB-Formen im Kindesalter extrem selten. Von einer
Zunahme ist aber auch in Deutschland auszugehen.



Der Verdacht muss bei jeder (!) TB-positiven
miitterlichen Anamnese gestellt werden, auch wenn
das Neugeborene keine Krankheitszeichen hat. Der
Krankheitsbeginn liegt meist in der 2.-3. Lebenswo-
che, Late-onset-Verlaufe bis zum 3. Monat werden
durchaus beobachtet. Die Mortalitdt ist mit bis zu
50 % sehr hoch.

Die klinischen Leitsymptome (meist unspezi-
fisch) sind:
¢ Ess-und Gedeihstorung (100 %)

o Fieber (100 %), Irritabilitit (100 %)
« Husten (88,9 %), Dyspnoe (66,7 %)
e Hepatosplenomegalie (80-100 %)
» Lymphadenopathie (38 %)

Tuberkulose bei Sauglingen und
Kleinkindern

Im Gegensatz zu Schulkindern, Jugendlichen und

Erwachsenen ist das klinische Bild der TB beim

Saugling und Kleinkind (> 3 Monate < 5 Jahren)

durch einige Besonderheiten gekennzeichnet:

o Oft sind typische Symptome - auch im fortge-
schrittenen Stadium - nicht vorhanden.

o Der Rontgen-Thorax zeigt haufig ein uncharakte-
ristisches Bild.

o Ein Keimnachweis gelingt selten.

o Es treten haufiger Komplikationen wie Lymph-
knoteneinbriiche, Stenosen und extrapulmonale
Manifestationen auf.

e Der Krankheitsbeginn — gerade bei Sduglingen
und jungen Kleinkindern - ist akuter, bisweilen
auch foudroyant und die Krankheitszeichen ge-
neralisierter, nicht organspezifisch (Fieber, Abge-
schlagenheit, Gewichtsverlust, Ess-und Gedeih-
stérungen).

« Die Mortalitdt in dieser Altersgruppe, gerade bei
den disseminierten Formen und in der Gruppe mit
zusdtzlicher HIV-Infektion, ist signifikant grofier.

Die pulmonalen TB-Formen sind auch beim ilte-

ren Saugling und Kleinkind mit bis zu 70 % die hau-

figsten Formen. Im Gegensatz zu élteren Kindern ist
zudem eine osteo-artikulire Beteiligung — insbe-
sondere der Wirbelsdule (bis zu 50 %) - deutlich
haufiger zu beobachten.

Bei der tuberkuléosen Meningo-Enzephalitis als
gefihrlichste Form (ca. 5% aller TB-Erkrankungen)
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kann die Symptomatik, insbesondere bei gestillten
Sauglingen, lediglich als Trinkschwiéche, Irritabilitét
und/oder Schlafrigkeit imponieren.

Klinisches Bild bei Kindern und
Jugendlichen

In der Altersgruppe zwischen fiinf und 15 Jahren
werden symptomfrei oder symptomarm verschiede-
ne Manifestationsformen der Tuberkulose beobach-
tet — von der kindlichen Hiluslymphknoten-Tuber-
kulose bis hin zu den Erwachsenenformen mit Ka-
vernen. Die hiufigsten Symptome sind:

o Fieber (63 %)

o Husten (60 %)

o Gewichtsverlust (30 %)

Immerhin zeigen sich bis zu % der Patienten bei Di-
agnosestellung asymptomatisch.

MERKE
Zu den wichtigsten klinischen Symptomen gehdren per-
sistierender Husten Gber mehr als 2 Wochen, Gedeihsto-
rung, persistierendes Fieber unklarer Genese sowie per-
sistierende unklare Vigilanzminderung.

Klinisches Bild bei Jugendlichen tber
15 Jahre

Bei dlteren Jugendlichen zeigt sich zunehmend die
Symptomatik der Erwachsenen-Tuberkulose. Neben
chronischem Husten von mehr als 4 Wochen, Ge-
wichtsverlust und chronischem Fieber zeigen sich
Kavernen, Pleuraergiisse und Hamoptysen. In die-
sem Zusammenhang treten Thoraxschmerzen zu-
nehmend in Erscheinung.

6.3.4 Diagnose
Schltsselempfehlung 1

Bei jedem Kind oder Jugendlichem mit suspekter
Klinik oder infektionsrelevantem Kontakt zu ei-
ner Person mit einer Tuberkulose oder bei Infekti-
onsnachweis in Risikogruppen (siehe Risikofakto-
ren) soll eine TB-Diagnostik erfolgen.
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Risikofaktoren
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« Kontakt zu TB-Patienten oder Personen mit hohem TB-
Risiko

« Herkunft des Kindes oder eines Familienmitglieds aus
einem Land mit hoher TB-Prévalenz oder Aufenthalt in
einem solchen Land

« Immundefekt (immunsuppressive Medikamente oder
angeboren) oder eine HIV-Infektion

Schlisselempfehlung 2

Aufgrund der paucibazilliren Form der kindlichen
Tuberkulose ist der Erregernachweis schwierig.
Dennoch soll dieser immer angestrebt werden.

Klinische Untersuchung

Auch bei Kindern ist die Lunge einschliefllich der
dazugehorigen Lymphknoten das am hiufigsten be-
troffene Organ. Die hiufigste extrathorakale Form
betriftt Lymphknoten (v. a. zervikal).

Klassische Symptome und klinische Hinweise
fiir eine Tuberkulose:
1. Chronisch-progredienter Husten
2. Fieber
3. Nachtschweif§
4. Gewichtsverlust
Diese finden sich bei Kindern und Jugendlichen
deutlich seltener als bei Erwachsenen und viele Fille
préasentieren sich oligo- oder asymptomatisch.

Diagnostische Testverfahren
Immunologische Testverfahren

Fir die Testung stehen der Tuberkulin-Hauttest
(THT) und die Interferon Gamma Release Assays
(IGRA) zur Verfiigung. Beide Testverfahren priifen
die Reaktion von M. tuberculosis spezifischen Ge-
dichtnis-T-Zellen.
1. Tuberkulin-Hauttest

Fiir den THT werden 0,1 ml Tuberkulin (2 TU)
PPD-RT23 des Statens Serum Instituts Kopenhagen
mittels einer Tuberkulin-Spritze an der Volarseite
des linken Unterarmes streng intrakutan appliziert

und die Injektionsstelle markiert. Das Ergebnis des
THT wird nach 48-72 Stunden abgelesen und doku-
mentiert. Es soll nur das Ausmafl der maximalen
Induration gemessen werden (nicht die Rétung).

Als positive Reaktion fiir den THT gilt generell ei-
ne Induration von > 5mm. Abweichend von dieser
generellen Empfehlung: Bei BCG-geimpften Perso-
nen und Kindern aus Hochprivalenzldndern gilt ei-
ne Induration von > 10 mm als positiv.

Schliisselbemerkungen und Empfehlungen zu THT

« Falsch positive Resultate kénnen beim THT z.B. nach
einer BCG-Impfung oder nach Kontakt mit atypischen
Mykobakterien (z. B. M. avium) gemessen werden.

(Fir die BCG-Impfung zeigt eine systematische Uber-
sichtsarbeit, dass bei einer Induration von >
10mm lediglich 2,6 % der THT-Testergebnisse
durch eine BCG-Impfung bedingt waren.)

« Eine negative Reaktion schlieBt eine TB-Infekti-

on nicht aus. Eine Masernimpfung oder -infektion
kann z.B. zu einer temporaren Suppression der zellver-
mittelten Immunantwort fiihren.
(Falls eine Masernimpfung kirzlich verabreicht wurde
oder eine Masernerkrankung vorliegt, sollen 4—6 Wo-
chen Abstand zu Masernimpfung/-infektion fiir
die Testung eingehalten werden.)

Ebenfalls konnen andere Lebendimpfungen oder eine

Therapie mit Corticosteroiden und Immunsuppressiva zu

falsch negativen Ergebnissen fiihren.

2. Interferon Gamma Release Assays (IGRA)

Als zweiter immunodiagnostischer Test mit einer
hoheren Spezifitit stehen die IGRA zur Verfiigung.
Bei beiden derzeit gebriuchlichen Tests (QuantiFE-
RON-TB Gold In-Tube und T-SPOT.TB) wird Blut
16-24 Stunden zusammen mit mykobakteriellen
Antigenen inkubiert.

Die Antigene, welche zum Einsatz kommen, sind
in allen BCG-Impfungen nicht enthalten.

Die resultierende IFN-y Produktion der Gedécht-
nis-T-Zellen wird mittels enzyme-linked immuno-
sorbent assay (ELISA) oder enzyme-linked immuno
spot assay (ELISPOT) gemessen und das Ergebnis in:
o [U/ml beim QuantiFERON-TB Gold In-Tube

Test oder in
o Anzahl IFN-y-produzierender Spots beim

T-SPOT.TB Test
angegeben.



Ein Problem der IGRAs ist, dass jiingere Kinder in
einigen Studien haufiger falsch negative oder nicht
verwertbare Teste haben. Ein maoglicher Erklarungs-
grund ist, dass die Ausschiittung von Interferon-
gamma altersabhingig und deshalb bei jiingeren
Kindern geringer ist. Aus diesem Grund ist der Stel-
lenwert der IGRA bei sehr jungen Kindern (noch)
unklar.

Schliisselbemerkungen und Empfehlungen

* Der THT soll im Kindesalter nicht durch den IGRA er-
setzt werden.

« Ein negatives Testergebnis des THT oder IGRA schliet
eine Tuberkulose nicht sicher aus.

* Weder THT noch IGRA kénnen zwischen einer latenten
und einer aktiven TB unterscheiden. Im Falle eines po-
sitiven Tests muss eine aktive TB in jedem Fall ausge-
schlossen werden.

Wiederholung immunologischer Testverfahren

Nach einem initial negativen Test sollte eine Wiederho-

lung der immunologischen Testung in Abhdngigkeit vom

Testverfahren erfolgen:

e Fiir THT gilt: nach durchschnittlich 6 Wochen

« Fiir IGRA gilt: 14 Wochen

Erregernachweis

1. Pulmonale Tuberkulose: Magensaft und indu-
ziertes Sputum

Fiir den Nachweis von Mpykobakterien ist bei
Kleinkindern die Aspiration von Magensaft die Me-
thode der Wahl.

2. Untersuchungsmaterial zur Diagnostik der
extrapulmonalen Tuberkulose

Bei extrapulmonaler Tuberkulose sollen wenn
immer méglich Proben vom Ort der Infektion ge-
wonnen und untersucht werden (Spezialambulanz
bzw. Klinik).

3. Resistenztestung

Alle Erstisolate sollen phinotypisch auf Resistenz
gegen die Erstrangmedikamente Isoniazid (INH),
Rifampicin (RMP), Pyrazinamid (PZA) und Etham-
butol (EMB) getestet werden. Dies dauert 7-14 Tage
nach Identifizierung als MTBC. Bei Vorliegen von
Resistenzen sollen Zweitrang- oder Reserveantitu-
berkulotika in einem Speziallabor untersucht wer-
den. Die phanotypische Resistenztestung ist Refe-
renzstandard, da die molekulargenetischen Metho-
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den je nach Medikament keine 100-prozentige Sen-
sitivitat und Spezifitit aufweisen.

Bildgebende Verfahren

Wenn ein klinischer TB-Verdacht besteht oder wenn
eine Umgebungsdiagnostik durchgefiihrt wird, ist
das Thorax-Rontgenbild die Bildgebung der ersten
Wabhl. Eine Rontgenaufnahme in p. a.-Projektion gilt
dabei im Regelfall als ausreichend.

Eine Durchleuchtungsuntersuchung soll zur Dia-
gnostik der TB im Kindesalter nicht durchgefiihrt
werden.

MERKE
Ein unauffalliges Rontgenbild schlieBt eine TB-Infektion
nicht aus.

Bei positivem immunologischem Testergebnis
(Hauttest oder IGRA) wird in diesem Falle eine ,,la-
tente“ Infektion diagnostiziert.

Bei radiologischen Hinweisen auf eine Beliif-
tungsstorung sollte eine Bronchoskopie durchge-
fithrt werden.

6.3.5 TB-Screening bei asylsuchenden
Kindern und Jugendlichen

Indikationsstellung: Basierend auf der vorliegenden
Evidenz und auf den bestehenden Empfehlungen der
Deutschen Gesellschaft fiir Padiatrische Infektiologie
(DGPI) und der Deutschen Akademie fiir Kinder- und
Jugendmedizin (DAK]J) muss ein immunodiagnosti-
sches Screening durchgefiithrt werden (> Abb.6.5).

MERKE

Da zuverlassige epidemiologische Daten in Krisenregio-
nen haufig fehlen, soll die Untersuchung bei allen asylsu-
chenden Kindern und Jugendlichen < 15 Jahren unab-
héngig von der TB-Inzidenz des Herkunftslandes erfolgen.

Neuere Daten weisen zudem darauf hin, dass die
TB-Inzidenzen in Krisenregionen mit hohen Fliicht-
lingszahlen ansteigen. Wahrend der oft iiber viele
Monate dauernden Flucht besteht auflerdem héufig
enger Kontakt mit Risikopopulationen fiir eine TB,
was zu Neuinfektionen fithren kann.
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<5 Jahre 2 5-14 Jahre

THT (IGRA) THT oder IGRA

! !

Thorax-Rontgenbild

\ 7~

Latente Tuberkulose-
Infektion (LTBI)

Nach Ausschluss einer
aktiven TB: praventive
Therapie

Kein Hinweis auf Tuberkulose

Ziel des TB-Screenings: Das Ziel des Screenings
ist die Identifikation von Kindern und Jugendlichen,
bei denen weitere Diagnostik beziiglich einer akti-
ven TB notwendig ist. Bei asymptomatischen Kin-
dern und Jugendlichen mit einem positiven immu-
no-diagnostischen Testergebnis und unauffilligem
Thorax-Rontgenbefund ergibt sich die Diagnose ei-
ner latenten TB-Infektion (LTBI), deren Behandlung
entsprechend den bestehenden Empfehlungen ge-
priift werden soll (> Kap. 6.3.6).

Zeitpunkt des TB-Screenings: Das immuno-dia-
gnostische Screening soll vor oder zeitnah nach Auf-
nahme in eine Gemeinschaftsunterkunft fiir Fliicht-
linge oder Asylsuchende durchgefiihrt werden.

Wahl des Testverfahrens bei Kindern < 5 Jahren:
In dieser Altersgruppe soll in erster Linie ein THT ge-
macht werden. Bei eingeschrénkter Verfiigbarkeit von
Tuberkulin (PPD RT-23 SSI) kann auch bei Kindern
< 5 Jahren ein IGRA verwendet werden (> Abb.6.5).

Wahl des Testverfahrens bei Kindern und
Jugendlichen > 5-15 Jahren: Bei Kindern ab 5 Jah-
ren kann ein THT oder IGRA verwendet werden
(> Abb.6.5).

6.3.6 Therapie der Tuberkulose
Chemotherapie/Pravention der LTBI

Kinder und Jugendliche mit einem positiven immu-
no-diagnostischen Test, unauftilliger Thorax-Ront-

Aktive Tuberkulose

Nach mikrobiologischer
Diagnostik:

Kombinations-Therapie

= 15 Jahre

Thorax-Ro.

Abb.6.5 Empfohlenes alters-
adaptiertes Vorgehen zum TB-
Screening bei asylsuchenden
Kindern und Jugendlichen in
Deutschland ohne bekannte TB-
Exposition [F705-005]

genuntersuchung und ohne klinische Symptome

bzw. sonstige Hinweise auf das Vorliegen einer Or-

gantuberkulose sollen gemaf8 den aktuellen Empfeh-
lungen eine préventive Therapie der LTBI (latente

Tuberkulose-Infektion) erhalten. Diese senkt bei

guter Compliance das Risiko der Progression hin zur

aktiven TB um 94 % im ersten Jahr.

Die Behandlung erfolgt mit:

1. Isoniazid-Monotherapie (10 mg/kg/KG einmal
taglich per os, maximale Tagesdosis 300 mg) fiir 9
Monate oder

2. Isoniazid (10 mg/kg/KG einmal téglich per os,
maximale Tagesdosis 300 mg) plus Rifampicin
(15mg/kg/KG einmal téglich per os, maximale
Tagesdosis 600 mg) fiir 3 Monate

MERKE
Da die kiirzere Therapiedauer der Kombination (Isoniazid
und Rifampicin flir 3 Monate) zur Verbesserung der Com-
pliance beitragen kann, sollte dieses Regime bei asylsu-
chenden Kindern und Jugendlichen bevorzugt werden.

Allgemeine Therapie-Prinzipien der
aktiven TB

Schliisselempfehlungen

1. Die Therapie der aktiven pulmonalen Tuberkulose ist
eine Kombinationstherapie unter Berticksichtigung



maglicher oder sicherer Resistenzen. Ein Erregernach-
weis mit Resistenzpriifung sollte daher immer ange-
strebt werden.

2. Die Therapie muss insbesondere bei kleinen Kindern
zligig begonnen und zuverldssig zu Ende gefiihrt wer-
den! Wenn dies gewahrleistet ist, ist die Erfolgsrate
der padiatrischen Tuberkulosetherapie sehr hoch.

3. Eine Verkiirzung der Therapiedauer auf unter 6 Mo-
nate ist bei aktiver Tuberkulose immer wieder ver-
sucht worden. Es gibt aber zurzeit kein erfolgreiches
Therapieregime fiir eine Verkiirzung der Behandlung
unter 6 Monate.

Standardtherapie der aktiven
pulmonalen Tuberkulose

Wenn keine Resistenzen vorliegen, erfolgt die Stan-
dardtherapie der unkomplizierten Tuberkulose mit
3 Medikamenten der sogenannten Erstranggruppe
(INH, RIFA, PZA > Tab.6.9) iiber 2 Monate und
dann im Anschluss mit 2 Medikamenten (INH, RI-
FA) tiber weitere 4 Monate. Als unkomplizierte Tu-
berkulose gilt die mikroskopisch negative Lungentu-
berkulose (kein mikroskopischer Erregernachweis
im Sputum), die Hiluslymphknotentuberkulose und
die periphere Lymphknotentuberkulose.
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Il Fallbeispiel

Auflosung

Der eitrige Infekt wird antibiotisch behandelt,
gleichzeitig wird bei dringendem Verdacht auf eine
TB ein PPD RT23-Test angelegt und ein Rontgen-
Thorax veranlasst. Der Test, welcher nach 48h und
72h abgelesen wird, ist negativ.

Der Radiologe duflert den Verdacht auf eine Mili-
artuberkulose.

Das Kind wird unverziiglich in die Kinderklinik
eingewiesen, der Jugendgesundheitsdienst des zu-
standigen Gesundheitsamtes informiert, damit die
notwendigen Schritte der Umgebungsuntersuchun-
gen und ggf. therapeutischen Mafinahmen durchge-
fithrt werden.

Weiteres Vorgehen und Therapie:

Die Kollegen der Kinderklinik leiten nach Stan-
dard o.g. Schritte zur Materialgewinnung (> Kap.
6.3.4) und zum Versand an das nationale Referenz-
zentrum zur Resistenzbestimmung ein und begin-
nen eine breite Therapie mit Antituberkulotika, wel-
che nach Erhalt der Resistenzbestimmung leicht
modifiziert wird.

Die Rontgen-Thorax-Kontrollen zeigen einen
Riickgang der miliaren Verdnderungen an. Dem

Tab.6.9 Dosierung der Erstrangmedikamente (nach WHO-Guidance for national tuberculosis programmes on the
management of tuberculosis in children, Second Edition 2014)

Medikament |Dosierung pro Tag | Erhéltliche UAW/Monitoring
Dosierungen

Isoniazid 10 mg/kg/d Tbl. a 50, 100, 200 mg
(7-15ma/kg/d) Tbl. mit zus. Pyridoxin
maximal 300 mg/d 100, 200, 300 mg

Rifampicin 15mg/kg/d Filmtbl. a 150, 300,

(10-20 mg/kg/d)
maximal 600 mg

450, 600 mg

Pyrazinamid 35mg/kg/d

(30-40 mg/kg/d)

Ethambutol 20 mg/kg/d

(15-25mg/kg/d)

Saft 100 mg/5ml

Filmtbl./Tbl. a 500 mg

Tbl. a 100mg, Filmtbl.
a 400 und 500mg

« Asymptomatische, transiente Leberwerterho-
hung; schwere Hepatitiden sind jedoch sehr
selten (< 0,1 %)

« Periphere Neuropathie, Ataxie und Pardsthesien

« Verfarbung von Korperflissigkeiten
* Leberenzymanstieg

« Gastrointestinale Nebenwirkungen
* Juckreiz

* Hypersensitivitat

* Medikamenteninteraktionen

* Hepatotoxizitat

* Anstieg der Harnsaure

« Arthralgie

« Ausschlag, Photosensitivitat
* Juckreiz

« Optikusneuritis (dosisabhangig)
* Ausschlag
* Schwindel und Verwirrung
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Kind geht es besser, sowohl die Fieberschiibe als
auch die Infektanfilligkeit sistieren bzw. gehen
deutlich zuriick. Das Kind entwickelt einen gesun-
den Appetit und nimmt an Gewicht zu, sodass es
nach drei Monaten in die ambulante Weiterbetreu-
ung entlassen werden kann. Die Weiterbehandlung
erfolgt durch den niedergelassenen KJA in enger Ab-
sprache fiir mindestens weitere drei Monate. 1l
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6.4 Fieber
Christoph Weil3-Becker

Il Fallbeispiel

Die fiinf Monate alte Marie wird von ihrer Mutter
kurz vor der Mittagspause in der Praxis vorgestellt,
da sie jetzt bereits den fiinften Tag in Folge hoch fie-
bere. Andere Symptome zeige sie nicht und es gehe
ihr recht gut dabei. Daher habe die Mutter zunéchst
abgewartet, jetzt dauere ihr das Fieber aber doch zu
lang. Wl

Fragen zum Fallbeispiel

» Welche Informationen aus Anamnese und Unter-
suchung sind fiir die Einschitzung und das wei-
tere Vorgehen bei Fieber wichtig?

o Welche Bedeutung hat der Allgemeinzustand ei-
nes Kindes bei Fieber, was weist auf einen schwe-
ren Verlauf einer Erkrankung hin?

o Was ist mit ,,Fieber®, ,Fieber ohne Fokus“ und
»Fieber unklarer Genese® gemeint?

o Welche Diagnostik bei unklarem Fieber ist am-
bulant méglich und sinnvoll?

o Was sind Entscheidungskriterien fiir eine statio-
ndre Einweisung bei Kindern mit Fieber?

o Woriiber sollte im Zusammenhang mit Fieber
beraten werden?

6.4.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Grofle Versorgungsstudien haben Vorstellungsan-
lisse im Rahmen der padiatrischen Grundversor-
gung untersucht. Fieber gehort neben Husten und
akuten Schmerzen zu den haufigsten Griinden fiir
eine Vorstellung in der Kinder- und Jugendarztpra-
xis. An einem Behandlungstag in der allgemeinpédi-
atrischen Praxis werden Kinder- und Jugendirzte
mit einer Fiebersymptomatik regelmifiig konfron-
tiert. Dann gehort es zu ihren Aufgaben, das Symp-
tom Fieber unter Beriicksichtigung aller Begleitum-
stinde richtig einzuordnen, Fieberursachen einzu-
grenzen und notwendige weitere diagnostische und
therapeutische Schritte beztiglich Umfang und Zeit-
punkt richtig zu initiieren. Ebenso wichtig ist es, die
Eltern in ihrer Sorge um ihr Kind ernst zu nehmen
und zu beraten.

6.4.2 Definition

Fieber (lat. febris, ,Hitze“), auch Pyrexie (griech. py-
retds — pyr, ,Feuer®) beschreibt eine Erhohung der
Korperkerntemperatur, die beim Menschen norma-
lerweise zwischen 36,0 und 37,3°C liegt. Leichte
Temperaturerhéhungen kénnen physiologisch vor-
kommen und zirkadiane Schwankungen aufweisen.
Sie treten bei Kindern und Kleinkindern z.B. nach
vorausgegangenen Virusinfekten oder nach starker
korperlicher Aktivitat auf. Die Unterscheidung zwi-
schen normaler und subfebriler Temperatur (37,3
und 38,0/38,5°C) hat klinisch keine Bedeutung und
sollte vermieden werden.

Von Fieber (febriler Temperatur) wird bei Tem-
peraturen iiber > 38,0°C (bis 38,5°C) gesprochen
(> Tab.6.10).

Der Zustand erhéhter Korperkerntemperatur beruht
auf komplexen physiologischen Reaktionen, die zu
einer aktiv herbeigefiihrten, geregelten und begrenz-
ten Temperatursollwertverstellung im hypothalami-
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Tab.6.10 Definitionen

Erhéhung der Kérperkerntemperatur > 38,0°C (bis 38,5°C)

Fieber ohne Fokus

Der Ursprung des Fiebers lsst sich nach griindlicher
Anamnese und eingehender kérperlicher Untersuchung
nicht eingrenzen. Fieberdauer unter 8 Tagen

Fieber unklarer Genese

Rektaltemperatur > 38,5 °C flir mehr als 8 Tage bei einem
Kind, bei dem sich mittels Anamnese, klinischer sowie all-
gemeiner laborchemischer und bildgebender Untersuchun-
gen ein Krankheitshild zundchst nicht zuordnen lasst.

schen Wirmeregulationszentrum (> Tab.6.11) und
dadurch zu einer Anregung des Stoffwechsels und
der immunologischen Prozesse fithren. Im Rahmen
der Abwehr gegen Infektionen und bei Entziindungs-
prozessen, Traumata oder malignen Erkrankungen
haben sich diese im Laufe der Evolution als vorteil-
haft erwiesen.

MERKE
Fieber ist keine Krankheit, sondern i.d. Regel ein charak-
teristisches Symptom der Aktivierung des Immunsystems
und der damit verbundenen Inflammationsreaktion und
hinweisend auf eine zugrunde liegende Erkrankung.

Tab.6.11 Fieberentstehung

« Im Rahmen einer Entziindungsreaktion bzw. (Auto-)
Immunantwort des Kdrpers werden Pyrogene (meist
Akut-Phase-Proteine wie Interleukine, Prostaglandine,
TNF-alpha) gebildet, die eine Hemmung warmesensiti-
ver Neurone bewirken. Dadurch kommt es zur einer
Sollwertverstellung im Warmeregulationszentrum, der
praeoptischen Region des Hypothalamus, dies wieder-
um flihrt zur Warmebildung des Korpers.

Fieber ist das Ergebnis einer fein abgestimmten Kom-
munikation zwischen dem Immunsystem des Organis-
mus und seinem Nervensystem. Fieber ist nicht Ursa-
che, sondern Teil der Antwort des Organismus auf
Krankheit. Ausnahmen stellen hier Erkrankungen dar,
die mit einer gestorten Temperaturregulation einherge-
hen (z. B. neurologische Erkrankungen, Hyperthermie).
Fieber hat eine Schutzfunktion, auch wenn es durch
hohes Fieber zu einer deutlichen Beeintrachtigung des
Allgemeinbefindens kommen kann.

Anders als von Eltern haufig beflirchtet, ist die Fieber-
héhe begrenzt. Diese Vorgange sind nicht vollstandig
verstanden, vor allem scheinen Antipyrogene regulato-
risch einzuwirken.
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Tab.6.12 Symptome beim Saugling und Kleinkind,
die auf einen reduzierten Allgemeinzustand und eine
schwere Erkrankung hinweisen

Schreien/Weinen e Klagliches Wimmern/Stéhnen
« Schrilles anhaltendes Schreien

Reaktion auf * Reagiert nicht

Zuwendung « Schreit unentwegt weiter
* Kein Lacheln, angstlich oder aus-
druckslose Mimik
Vigilanz * Nicht erweckbar
« Fallt bei der Untersuchung in den
Schlaf
Hautfarbe/ * Blass, grau, marmoriertes
Hautturgor Hautkolorit
Bldulich/livides e Trockene Schleimhdute
Hautkolorit * Reduzierter Hautturgor
* Rekapillarisierungszeit verlangert
(>359)
* Petechien, Ekchymosen, Hautblu-
tungen
Atmung/Kreis-  * Tachypnoe, Dyspnoe (Einziehungen,
lauf Stridor, anstoBende Atmung,

Nasenflligeln)
* Tachykardie/Bradykardie

6.4.3 Klinisches Erscheinungsbild

Fieber kommt meist nicht als isoliertes Symptom
vor. In der Praxis sehen wir fiebernde Kinder haufig
im Zusammenhang mit einer Husten- und/oder Er-
kiltungssymptomatik, Hals- oder Ohrenschmerzen
oder gastrointestinalen Symptomen.

Eine Herausforderung stellen Siuglinge und
Kleinkinder dar, die langer oder hoch fiebern, ohne
dass eine Krankheitsursache direkt zugeordnet wer-
den kann.

Die Beurteilung des Allgemeinzustands des Kin-
des ist dann von besonderer Bedeutung, um den
Schweregrad der  Erkrankung abzuschitzen
(> Tab.6.12).

6.4.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Fieber als unspezifisches Symptom kann in den
meisten Fillen bereits nach kurzer Anamnese zu
Fieberhohe und -dauer sowie zu begleitender Symp-
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tomatik gefolgt von einer symptombezogenen Un-
tersuchung einer akuten, selbstlimitierenden oder
kausal behandelbaren Infektionskrankheit zugeord-
net werden.

Kann die Ursache des Fiebers nicht eingegrenzt
werden oder ist das Kind in seinem Allgemeinzu-
stand beeintréchtigt, gehort die vollstandige korper-
liche Untersuchung zwingend zum weiteren Unter-
suchungsgang. Dazu gehort die Untersuchung von:
e Mund-Rachenraum und Ohren
e Herz und Lunge
» Abdomen mit den Genitalorganen
« Haut, Schleimhéute und Augen
e Muskuloskelettalem System
 Neurologische Untersuchung mit Beurteilung der

Vigilanz und der Ausschluss meningealer Reiz-

zeichen

MERKE
Bei beeintrachtigtem Allgemeinzustand des Kindes oder
Fieber ohne Fokus ist immer eine vollstandige und um-
fassende korperliche Untersuchung des Kindes durchzu-
fihren.

Bei einer Fiebersymptomatik ohne Fokus und/oder
beeintrichtigtem Allgemeinzustand des Kindes kon-
nen diagnostische Mafinahmen mithilfe des Basisla-
bors (> Tab.6.13) bei der Differenzierung zwischen
viralen und bakteriellen Infektionen helfen, wenn-
gleich die Aussagekraft der Ergebnisse (Spezifitit
und Sensitivitit) berticksichtigt werden muss.

Immer sollte vor dem Einsatz von weiterfithren-
der Diagnostik deren Stellenwert in der Differenzial-
diagnostik und die aus den Ergebnissen resultieren-
den Konsequenzen fiir das weitere Vorgehen be-
dacht werden.

Tab.6.13 Basislabor (Sofortuntersuchungen)

* Bestimmung der Leukozytenzahl im Kapillarblut

« C-reaktives Protein (CRP) als semiquantitative oder
quantitative Messung

* Leukozytose (> 15/nl), Erhohung des CRP (> 80 mg/l)
sind hinweisend auf bakterielle Infektion. Diese Zei-
chen koénnen (insbesondere beim jungen Saugling) feh-
len und schlieBen dann eine schwere bakterielle Infek-
tion nicht aus

« Urinuntersuchung (Reagenztrager, Urinmikroskopie)

« Streptokokken-A-Schnelltest (bei entsprechender Indi-
kation)

MERKE

Leukozytose und signifikant erhdhtes C-reaktives Protein
konnen auf eine bakterielle Infektion hinweisen. Fehlen-
de laborchemische Entziindungsparameter schlieBen
aber eine bakterielle Infektion nicht aus.

Ergebnisse diagnostischer Verfahren miissen immer vor
dem Hintergrund klinischer Symptomatik und dem Zu-
stand des Patienten bewertet werden.

Tab.6.14 Fieberanamnese

* Meist kurzzeitiges Fieber bei Virusinfekten (2—4 Tage)

« Ldnger anhaltendes Fieber haufiger bei spezifischen
Virusinfektionen (z. B. EBV, Masern), bakteriellen In-
fekten und komplexen Erkrankungen

« Periodisch wiederkehrendes Fieber (iber einen lange-
ren Zeitraum bei seltenen Fiebersyndromen

Fiebercharakteristik

« Fieberverlauf: Initialstadium (Fieberanstieg mit Zittern/
Schiittelfrost und kiihler, gelegentlich blaulich-marmo-
rierter Haut, Zentralisation) — Plateaustadium (hohe
Kerntemperatur) — Lysestadium (Offnung peripherer Ge-
faBe mit gerdteter Haut und starkem Schwitzen)
Messverfahren: rektale Messung am genauesten,
Temperatur oral/axillér ca. 0,3-0,6 °C niedriger, Infra-
rotmessung im Gehdrgang oder die kontaktlose Mes-
sung (Stirn, temporal) ungenauer, aber zur Orientie-
rung schnell und einfach durchfiihrbar
Fieberperiodik: zirkadiane Schwankungen, bei ab-
klingenden Infekten oder nach Anstrengung maglich
(ggf. nach 30 Minuten Ruhe nachmessen), haufig Ta-
gesperiodik (im Tagesverlauf ansteigend)
Fieberarten: (bei langer anhaltendem Fieber von Be-
deutung)

Kontinua (z. B. Kawasaki-Syndrom), remittierendes
(z.B. M. Still) — intermittierendes (z. B. Tuberkulose,
Endokarditis) — undulierendes Fieber (z. B. M. Hodgkin)

Begleitanamnese

Beobachtungen, die auf den Allgemeinzustand des
Kindes schlieBen lassen:

« Trink-, Spiel- und Schlafverhalten

e Eindruck der Eltern vom Kind

Organbezogene Begleitsymptomatik

Zur organbezogenen Begleitsymptomatik gehoren z. B.
Husten, Erkaltungszeichen, gastrointestinale Symptoma-
tik, Schmerzen, Schonhaltung, (flichtige) Exantheme,
Schwellungen, Rotungen

Fieberbegleitsymptome

o Schuttelfrost, Fieberfantasien
* Tachypnoe und Tachykardie, Schwindel, Kreislaufreak-
tionen



Tab.6.15 Zeichen und Symptome, die auf eine ernst-

hafte bakterielle Erkrankung hinweisen

* Reduzierter Allgemeinzustand und der Vigilanz
(> Tab.6.12)

« Alter unter 36 Monaten (insbesondere unter 3 Mona-
ten)

« Anhaltende und schwer zu senkende Temperatur iber
39,5°C

« Tachykardie (in Bezug zur Temperatur unverhaltnisma-
Big erhoht)

« Tachypnoe/Dyspnoe

* Zyanose, verzogerte Rekapillarisation, reduzierter
Hautturgor

* Nackensteife, gespannte Fontanelle, Petechien

« Lokalisiert Rotung, Schwellung, Schmerz, Abdominal-
oder Flankenschmerz

* Leukozytose Uber 15.000/pl und/oder CRP Uber
80mg/l

« Chronische Vorerkrankung (z. B. maligne Erkrankung,
Immundefekt, Gedeihstdrung, Herzerkrankung)

* Elterliche Sorge, klinischer Instinkt und Sorge des be-
handelnden Arztes

Nicht immer gelingt es, bei einer ersten Vorstellung
des Kindes die Ursache fiir das Fieber festzustellen.
Fieber ohne Fokus findet sich bei immerhin 15-20 %
der Kinder unter drei Jahren. Mit den verfiigbaren
Informationen aus Anamnese (> Tab. 6.14), Unter-
suchung und Diagnostik muss dann eine Verdachts-
diagnose gestellt werden und iiber das weitere Vor-
gehen entschieden werden. Bei linger anhaltendem
Fieber kann ein Protokoll des Fieberverlaufs durch
die Eltern hilfreich sein.

Bei der Einschitzung der Gesamtsituation und der
Abwigung von Differenzialdiagnosen gilt die Regel
»was hdufig ist, ist hiufig“ genauso wie das Wissen
um seltener vorkommende Erkrankungen mit ab-
wendbar schwerem Verlauf, die ein sofortiges Han-
deln und in der Regel eine stationdre Versorgung
erfordern. Kenntnisse {iber Risikofaktoren fiir einen
akuten schweren Verlauf einer Erkrankung sind da-
zu erforderlich (> Tab.6.15). Immerhin liegt die
Privalenz schwerwiegender bakterieller Infektionen
bei fiebernden Kindern im Alter bis 36 Monate in
einer Kinderarztpraxis bei 1-2 %.

Scheinbar banale Erkrankungen konnen sich im
Verlauf als schwerwiegend herausstellen, im zeitli-
chen Verlauf kann Fieber ohne Fokus durch neu auf-
tretende klinische Zeichen héufig einer Krankheits-
ursache zugeordnet werden und seltene Erkrankun-
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Tab.6.16 Fieberursachen

Ursachen fiir Fieber

Infektionen (mit Abstand héufigste Ursache fiir
Fieber):

« Virusinfektionen (sehr haufig), z. B.
— Atemwegserkrankungen, fieberhafte grippale
Infekte/Influenza
— Exanthemische Virusinfekte
— Gastroenteritiden
« Bakterielle Infektionen (haufiger), z. B.
— Otitis media, Tonsillitis
— Pneumonie
— Gastroenteritis, Harnwegsinfekt
 Mykosen, Parasitosen (sehr selten), z. B. Malaria,
Zoonosen

Erkrankungen mit abwendbar schwerem Verlauf:

« Pyelonephritis, Appendizitis
« Osteomyelitis, septische Arthritis
« Endokarditis, Meningitis, Sepsis

Seltene Fieberursachen:

« Autoinflammatorische Erkrankungen: rheumatologi-
sche Erkrankungen (z. B. juvenile idiopathische Arthri-
tis, akutes rheumatisches Fieber, Still-Syndrom), auto-
inflammatorische Fiebersyndrome

« Autoimmunologische Erkrankungen: Kollagenosen
(z.B. Lupus erythematodes, Sklerodermie)

* Immunologische Erkrankungen: Vaskulitiden (z. B.
Kawasaki-Syndrom oder Purpura Schoenlein-Henoch),
granulomatose Erkrankungen (z. B. Sarkoidose,

M. Crohn)

* Onkologische Erkrankungen (z.B. Leukémie, Lym-
phom, Ewing-Sarkom, Neuroblastom)

« Fieber unklarer Genese (Fieber > 8 Tage), zunéchst
ohne Zuordnung — spéter in 50 % Infektionen, 20 %
autoinflammatorische und Autoimmunkrankheiten,
15 % maligne Erkrankungen, 15-20 % seltene Ursa-
chen und ungekldrte Diagnosen

Andere Ursachen:

« Impfreaktion

 Gewebezerstorung, Trauma, postoperativer Post-
aggressionsstoffwechsel

« Vergiftung (z. B. Atropin, Anticholinergika), Medika-
mente (,,drug-fever”)

 Metabolische Erkrankungen (z. B. entgleister Diabetes
mellitus, Thyreotoxikose, Diabetes insipidus, Durst-
fieber, maligne Hyperthermie)

« Artifiziell erzeugtes Fieber (Miinchhausen-by-proxy)

« Zentrales Fieber, Uberhitzung/Hitzschlag

gen, die einer weiteren differenzierten Diagnostik
und Therapie bediirfen, werden haufig erst aus dem
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Verlauf heraus erkennbar. Ein Grundprinzip der
ambulanten Grundversorgung besteht daher in
Wiedervorstellung und Reevaluation bei ausblei-
bender Besserung oder anhaltendem Fieber. Es ist
daher wichtige Aufgabe in der Beratung von Patient
und Eltern, diese entsprechend zu instruieren und
eine notwendige Wiedervorstellung auch logistisch
sicherzustellen.

MERKE
Bei anhaltendem Fieber oder ausbleibender Besserung
sind Verlaufskontrollen sicherzustellen. Bei Verschlech-
terung des Allgemeinzustands kénnen diese bereits nach
kurzem Zeitintervall erforderlich werden.

Bei anhaltendem Fieber unklarer Genese (FAO) wird
das Spektrum weiterfithrender Diagnostik ungleich
grofSer und reicht von erweiterter und spezieller La-
bordiagnostik bis hin zu bildgebenden, endoskopi-
schen und invasiven Verfahren. Immer ist deren
Durchfithrung vom geplanten weiteren Vorgehen,
das in aktuellen Leitlinien ausfiihrlich beschrieben
wird, abhingig. So ist genau zu {iberlegen, welche Di-
agnostik im Rahmen der ambulanten Versorgung
und welche im Rahmen notwendiger oder geplanter
spezialpadiatrischer ambulanter oder stationirer
Versorgung durchgefiihrt werden sollte.

In > Tab.6.16 sind die hdufigsten Ursachen fiir
Fieber, Erkrankungen mit abwendbar schwerem Ver-
lauf und seltene Differenzialdiagnosen aufgefiihrt.

6.4.5 Beratung und Behandlung

Fieber als Symptom einer Erkrankung ist nicht pri-
mér behandlungsbediirftig. Eine nachteilige Wir-
kung des Fiebers bei einem sonst gesunden Kind
besteht nicht. Allerdings kommt es bei hohem Fie-
ber zu einer Beeintrichtigung des Allgemeinzu-
stands, die eine fiebersenkende Therapie rechtfer-
tigt. Diese sollte sich am Befinden des Kindes orien-
tieren und ist meist bei hoheren Temperaturen iiber
39°C bis 40 °C sinnvoll.

Neben der symptomatischen oder kausalen The-
rapie der zugrunde liegenden Erkrankung kommen
allgemeine Mafinahmen zum Einsatz:

o Ausreichende Fliissigkeitszufuhr bei erh6htem

Fliissigkeitsbedarf

Tab.6.17 Medikamente zur Fiebersenkung

Gangige Antipyretika

Paracetamol:

* Lange eingesetzt und bewahrt, oral oder rektal zu ver-
abreichen

e 10-15mg/kg KG bis zu 4-mal am Tag

 Wirkung Uber Hemmung der zentralen Cyklooxygenase
und Verringerung der Prostaglandinkonzentration

« Antipyretische und analgetische Wirkung

Achtung: geringe therapeutische Breite, auf genaue

Dosierung und Einnahme hinweisen

Nichtsteroidale Antiphlogistika

 Wirkung Uber Hemmung der peripheren Cyklooxy-
genasen

» Neben dem antipyretischen und analgetischen auch
antiphlogistischer Effekt z. B. Ibuprofen

 7,5-10mg/kg KG in 3 (bis 4) Dosen am Tag

 Ab dem zweiten Lebenshalbjahr zugelassen, oral und
rektal zu verabreichen

« Gute therapeutische Breite, in der Regel sehr gute Ver-
traglichkeit

* Gelegentlich kénnen gastrointestinale Nebenwirkun-
gen auftreten

Koérperliche Schonung

Moglichkeit der ausreichenden Warmeabgabe
(Kleidung)

Ggf. Wadenwickel bei warmen Beinen
Antipyretika zur Senkung des Fiebers

(> Tab.6.17).

MERKE
Acetylsalicylsdure ist bei Kindern unter 12 Jahren we-
gen des beschriebenen Reye-Syndroms nicht geeignet.

Die Angst der Eltern vor hohem Fieber und daraus
resultierenden bleibenden Schiden oder bedroh-
lichen Zustinden (Krampfanfall, Hirnschaden, Ge-
rinnen von Korpereiweiflen) fithrt nicht selten zu
einer unverhéltnisméifligen oder sogar schidlichen
Anwendung fiebersenkender Medikamente. Dieses
Phanomen wird mit dem Begrift der Fieberphobie
beschrieben. Deshalb ist es wichtig, auf die Sorgen
und Angste der Eltern einzugehen, Fieber als Symp-
tom und nicht als Erkrankung zu erkldren und die
positive Rolle des Fiebers bei der Aktivierung der
Korperabwehr zu erldutern. Der Arzt vermittelt den
Eltern das Prinzip der am Befinden des Kindes
orientierten symptomatischen Behandlung.



So sollte auf die weitverbreitete Praxis der alternierenden
Gabe verschiedener Antipyretika bei fehlender wissen-
schaftlicher Datengrundlage ebenso verzichtet werden
wie auf eine Unterschreitung der empfohlenen Applikati-
onsintervalle oder auf die Gabe von Antipyretika bei un-
beeintrachtigtem Kind. Die Eltern werden auf die Gefahr
der Uberdosierung und der kumulativen Potenzierung
hepato- und nephrotoxischer Wirkung von Antipyretika
hingewiesen.

Eigenes Verhalten beeinflusst die Risikowahrneh-
mung der Eltern entscheidend. Arztliches Handeln
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und Empfehlungen miissen fiir die Eltern vor die-
sem Hintergrund plausibel sein.

Kann Fieber zunichst nicht einer zugrunde lie-
genden Erkrankung zugeordnet werden (Fieber oh-
ne Fokus), steht die Frage nach dem weiteren Vorge-
hen im Vordergrund. In Abwagung zwischen grofit-
moglicher Sicherheit und patientenfreundlichem
Management muss die Summe der Informationen,
Befunde und Eindriicke des Einzelfalls zu einem Ge-
samtbild zusammengefiigt werden, um anhand des
klinischen Eindrucks iiber eine mégliche ambulante
oder notwendige stationire Behandlung zu ent-

Fieber > Zuordnung zu Grund- 3 Kurze Fieberdauer
erkrankungen maéglich guter AZ
Therapie der
) ) Grunderkrankungen, ggf.
Keine zugrunde liegende Reevaluation im Verlauf
Erkrankung erkennbar
(Fieber ohne Fokus)
/ i \ Lange Fieberdauer,
Guter AZ, kurze Lingere Flebsrdatie Alter beeintréchtigter AZ,
Fieberdauer ngere Fieberdauer < 3 Monate schwerer Verlauf
Ve N ¢
Kein Hinweis auf Hinweis auf
schwellr']efebkatli(ct)(ra‘rlelle schw?;(feet:(etzilg:rlelle Nach Ergebnis der Diagnostik,
Verlauf der Erkrankung, Alter
und Allgemeinzustand des
/ \ Patienten, Ressourcen der
Eltern, Therapiemdglichkeiten
Guter Beeintrachtigter der Erkrankung
AZ AZ l
A\ / \ A Therapie, Reevaluation
im Verlauf, ggf.
Beobachtung, Stationare Therapieoptimierung
Reevaluation im Verlauf Einweisung oder -korrektur

Abb.6.6 Vorgehen bei Fieber [P291]
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scheiden. Die Moglichkeit der kurzfristigen Reevalu-
ation und der Korrektur des eingeschlagenen Wegs
bei Verschlechterung der Gesamtsituation muss ge-
wihrleistet sein. > Abb. 6.6 stellt eine Handlungs-
strategie bei Fieber vor.

U)VORSICHT

Die Einschétzung von Kleinkindern mit Fieber ohne Fokus
gehdrt zu den anspruchsvollen Aufgaben in der padiatri-
schen Grundversorgung.

Neben Anamnese, Untersuchung und den Ergebnissen
des Praxislabors missen Faktoren wie Alter des Kindes,
Zuverlassigkeit der Eltern bei der Betreuung, Behandlung
und Beobachtung des Kindes, die lokale medizinische
Versorgungssituation, die eigene Erfahrung und Ein-
schatzung in die Entscheidung Uber eine ambulante oder
stationdre Beobachtung und Behandlung einflieBen.
Risikobewertungen und Abklérungs- und Behandlungs-
strategien konnen bei der Entscheidung hilfreich sein.
MaBgeblich fiir das konkrete Vorgehen ist letztlich aber
immer die klinische Beurteilung im Kontext der Gesamt-
situation des Einzelfalls.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die Anamnese (gutes Trink- und Schlafverhalten,
nach fiebersenkenden Mafinahmen frohliches Lau-
tieren und Spielen mit den Hindchen, gute Reaktion
auf Ansprache, keine Begleitsymptomatik) und die
unauffillige korperliche Untersuchung ergaben die
Diagnose Fieber ohne Fokus bei gutem Allgemein-
zustand des Kindes. Die aufgrund der langen Fieber-
dauer durchgefithrte Sofortdiagnostik ergab einen
erh6hten CRP-Wert von 117 mg/l und eine Leukozy-
tose von 17,6/nl. Damit wurde die Verdachtsdiagno-
se einer bakteriellen Erkrankung gestellt. Ein Urin
konnte wihrend der Vorstellung in der Praxis nicht
gewonnen werden, ein Urinbeutel wurde angelegt
und die Mutter entsprechend instruiert.

Aufgrund des guten Allgemeinzustands des Kin-
des und der Kontextfaktoren (Familie gut bekannt,
5. Kind der Familie, Mutter von Beruf Kranken-
schwester, Einschitzung der Eltern in der Beurtei-
lung des Zustand des Kindes sicher und in der Beob-
achtung und Betreuung des Kindes im hauslichen
Umfeld zuverldssig, ebenso zuverldssige Absprache

iiber die Behandlung und weitere Verlaufskontrol-
len) erfolgte die Entscheidung zur ambulanten Be-
handlung und Beginn einer oralen antibiotischen
Therapie ohne Durchfithrung einer weiteren Diag-
nostik. Die Mafigabe der umgehenden Wiedervor-
stellung in der Praxis oder (bei Verschlechterung
auflerhalb der Praxiszeiten) der néchstgelegenen
Kinderklinik wurde besprochen.

Am Nachmittag konnte ein in der Zwischenzeit
gewonnener Beutelurin (allerdings nach erster Gabe
der oralen Antibiose) in der Praxis untersucht wer-
den. Die Untersuchung des Urins mit Reagenztriger
und die Urinmikroskopie zeigten einen auffilligen
Befund (Leukozyturie, Proteinurie). In der Urinkul-
tur wuchsen 10* E. coli (Folgetag, unter begonnener
Antibiose). Mit der Diagnose einer Harnwegsinfek-
tion wurde die antibiotische Therapie fortgefiihrt.
Marie entfieberte nach zwei Tagen, eine Urinkont-
rolle nach einigen Tagen war unauffillig, eine spéter
durchgefiihrte Sonografie von Blase und Nieren er-
gab Normalbefunde. 1l
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6.5 Fieberkrampf
Christoph WeiB3-Becker

Il Fallbeispiel

Der dreijihrige Anthony erkrankte an einem Atem-
wegsinfekt und bekam Fieber. Kurz darauf machte
er sich ganz steif, atmete nicht und begann anschlie-
8end mit Armen und Beinen zu zucken. Unter dem
Eindruck dieses Ereignisses verstindigten Eltern in
grofler Angst den Notarzt, der das Kind, das beim
Eintreffen des Notarztes wieder einen normalen Ein-
druck machte, direkt in die Kinderklinik weiterleite-
te. Es kam zu einer zweitdgigen stationdren Aufnah-
me. Die Entlassung des Kindes aus der Klinik erfolg-
te mit der Auflage, das Kind am darauffolgenden
Tag beim betreuenden Kinderarzt vorzustellen. Die
Mutter berichtet, dass es Anthony jetzt wieder gut
gehe. Sie seien in der Klinik gut iber das Geschehene
und die Diagnose eines Fieberkrampfes informiert
worden, alles sei aber so schnell gegangen und sie
seien so aufgeregt gewesen, dass sich im Nachhinein
doch noch zahlreiche Fragen ergeben hatten. Sie als
Eltern machten sich grofle Sorgen, wie es jetzt wei-
tergehen solle. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Wie werden Fieberkrampfe klassifiziert?

o Wie unterscheiden sich die diagnostischen Maf3-
nahmen (z. B. EEG, Bildgebung) nach einem ein-
fachen und einem komplizierten Fieberkrampf?

o Was sind Beratungsinhalte fiir Angehdrige von
Kindern nach Fieberkrampf?
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6.5.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Bis zum Alter von fiinf Jahren erleiden 3-5% aller
Kinder einmal oder mehrmals einen Fieberkrampf.
Meist tritt dieser bei Fieber im Rahmen banaler In-
fekte auf. Er wird von den Eltern zu Hause beobach-
tet und als sehr bedrohlich empfunden, oft verbun-
den mit der Angst um das Leben des Kindes. Auch
wenn der einfache Fieberkrampf ohne gesundheitli-
che Folgen bleibt und im medizinischen Sinne als
harmlos zu bewerten ist, bleibt er den Eltern als ein-
schneidendes Erlebnis in Erinnerung.

Nur sehr selten wird man in der padiatrischen Pra-
xis mit einem akuten Fieberkrampf direkt konfron-
tiert (Notfille in der Praxis > Kap. 11). Nach einem
Fieberkrampfereignis besteht die Aufgabe vielmehr
darin, Angehorigen im Gesprich Angste und Sorgen
zu nehmen, indem tiber Ursachen und Folgen von
Fieberkrampfen sowie iiber das zukiinftige Verhalten
bei Fieber oder einem erneuten Fieberkrampf ver-
standlich informiert und aufgeklart wird.

6.5.2 Definition

Fieberkrampfe entstehen durch eine niedrigere Erreg-
barkeitsschwelle des Kortex bei erhohter Korperkern-
temperatur in einer vulnerablen Phase des noch unrei-
fen Gehirns. Sie treten typischerweise im Alter zwi-
schen sechs Monaten und fiinf Jahren mit einem Hiu-
figkeitsgipfel im zweiten Lebensjahr auf. Ausloser sind
haufig banale Virusinfekte. Fieberkrdmpfe zdhlen zu
den epileptischen Gelegenheitsanfillen und werden als
eigenstindiges Syndrom, nicht als Epilepsie klassifi-

Tab.6.18 Unterscheidungsmerkmale zwischen einfachem und kompliziertem Fieberkrampf

_ Einfacher Fieberkrampf Komplizierter Fieberkrampf

Alter des Kindes 6 Monate bis 5 Jahre
Dauer des Krampfanfalls
Rezidiv innerhalb 24 Std. Nein
Klinisches Bild des Anfalls

Postiktales neurologisches Defizit Nein
(meist Parese)

< 15 Minuten (meist wenige Minuten)

Generalisiert tonisch-klonisch

< 6 Mon. oder > 5 Jahre
> 15 Minuten

Ja

Fokale Symptomatik

Ja

Klassifizierung als komplizierter Fieberkrampf, sobald eines der genannten Kriterien erfiillt ist
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ziert. Es wird zwischen einfachen und komplizierten
Fieberkrampfen unterschieden (> Tab.6.18), dies hat
fiir Diagnostik, Therapie, weitere Prognose und Bera-
tung der Eltern des Patienten eine Bedeutung,

6.5.3 Klinisches Erscheinungsbild

Ausgelost werden Fieberkrimpfe hiufig durch In-
fekte (38 % virale Atemwegsinfekte, 23 % Otitis me-
dia, 15 % Pneumonie, 7 % Gastroenteritis, 5% Exan-
thema subitum), seltener durch nichtinfektiése Ur-
sachen (12%, z.B. postvakzinal). Héaufig ereignet
sich der Fieberkrampf bereits im ersten Fieberan-
stieg, kann aber auch im Fieberabfall auftreten. Die
absolute Hohe des Fiebers spielt eine untergeordne-
te Rolle. Ein unkomplizierter Fieberkrampf ver-
lauft Klinisch als generalisierter tonisch-klonischer,
seltener als atonischer Krampfanfall, sistiert in der
Regel nach wenigen Minuten spontan und das Kind
erholt sich im Anschluss schnell.

Die Indikation zur stationdren Aufnahme sollte
nach dem ersten Fieberkrampf grof3ziigig gestellt wer-
den, dies wird in der Regel von den unter dem Ein-
druck des Ereignisses sehr besorgten und beunruhig-
ten Eltern auch gewiinscht. Bei kompliziertem Fieber-
krampf oder einfachem Fieberkrampf und schlechtem
Allgemeinzustand des Kindes oder Zeichen einer ZNS-
Infektion ist eine stationdre Einweisung immer erfor-
derlich. Bei einem guten klinischen Zustand des Kin-
des ohne Zeichen einer zerebralen Beteiligung kann
auf eine stationire Uberwachung verzichtet werden.
Dies setzt allerdings die Bereitschaft und die Moglich-
keit der Eltern zu einer hduslichen Betreuung und Be-
obachtung des Kindes im weiteren Verlauf und die
ausfithrliche Aufklarung der Eltern tiber das Vorgehen
bei einem weiteren Ereignis voraus.

6.5.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Vom Fieberkrampf abzugrenzen sind Krampfanfille
bei Fieber, denen andere Ursachen zugrunde liegen
(> Tab.6.19). Dies sind in erster Linie Infektionen
des ZNS (Enzephalitis, Meningitis) oder neurologi-

Tab.6.19 Diagnosen und Differenzialdiagnosen bei
Fieberkrampfen

Diagnosen bei Fieberkrampfen
Einfacher Fieberkrampf (haufig)

« Guter klinischer Zustand ohne Hinweis auf zerebrale
Beteiligung: kein Routinelabor (auBer die Notwendig-
keit ist aus der zugrunde liegenden Infektion/Erkran-
kung herzuleiten), kein EEG, keine bildgebenden
MaBnahmen erforderlich

« Bei erstem Ereignis (auch aufgrund haufig groBer Sor-
ge der Eltern) groBzligige Indikation zur stationéren
Betreuung. Bei guter Kooperation und entsprechenden
Ressourcen der Eltern kann darauf verzichtet werden,
insbesondere wenn es sich um ein den Eltern bereits
bekanntes Ereignis (Fieberkrampfrezidiv) handelt

Komplizierter Fieberkrampf (selten)

Stationdre Aufnahme zur weiteren Diagnostik, Uber-
wachung und ggf. Therapie

Krampfanfall bei Fieber (Differenzialdiagnosen)

« Infektionen des ZNS: Diagnostik und umgehender Be-
ginn einer antiinfektiven Therapie

« Hirndruckzeichen oder fokale neurologische Defizite:
notfallméBig durchgefiihrte zerebrale Bildgebung

« Neurologische Grunderkrankung (z. B. strukturelle
Lasion), Krampfanfall bei Fieber bei zugrundliegender
Epilepsie: EEG-Diagnostik, zerebrale Bildgebung

« Sehr seltene Epilepsiesyndrome (Dravet-Syndrom,
GEFS*-Syndrom)

« Stoffwechsel- oder Elektrolytentgleisung (z. B. Hypogly-
kamie, Hyponatridmie): Akutbehandlung und Diagnos-
tik und Therapie der zugrunde liegenden Erkrankung

sche Grunderkrankungen (z.B. strukturelle Hirn-
ldsionen, > Kap. 7.3)

Im Rahmen der stationdren Versorgung bei kom-
pliziertem Fieberkrampf oder Krampfanfall bei
Fieber werden weitere diagnostische Schritte wie
Routinelabordiagnostik mit Blutbild, CRP, Elektro-
lyten und Serumglukosespiegel, Urinuntersuchung,
Liquordiagnostik und, je nach Umstdnden, bildge-
bende Verfahren veranlasst. Immer sollte hier eine
EEG-Diagnostik erfolgen.

Dagegen kann beim einfachen Fieberkrampf,
klinisch gutem Zustand des Kindes ohne Hinweis
auf zerebrale Beteiligung auf Routinelaborunter-
suchungen verzichtet werden, das EEG ist ohne dia-
gnostischen Wert, und es besteht keine Indikation
zur zentralen Bildgebung.



6.5.5 Beratung und Behandlung

Bei der Behandlung von Fieberkrdmpfen geht es, wie
bei der Behandlung jedes anderen akuten Krampf-
anfalls, zunichst um eine Unterbrechung des kon-
vulsiven Geschehens zur Vermeidung eines Status
epilepticus (Dauer des Krampfanfalls > 30 Minu-
ten). Dieser droht nach geltender Definition, wenn
ein Anfall nach fiinf Minuten nicht spontan sistiert
(erhohtes Risiko fiir Status epilepticus). Die meisten
Anfille verlaufen kiirzer und selbstlimitierend.

Die Moglichkeit der Applikation eines Notfall-
medikaments durch die Eltern gibt diesen in einer
solchen Situation eine Handlungsoption und bietet
besorgten Eltern dadurch eine gewisse Sicherheit.
Die Empfehlungen zur Behandlung des akuten
Krampfanfalls sind in > Tab. 6.20 aufgefiihrt (wei-
tere Moglichkeiten der Anfallsterminierung durch
den Notarzt oder durch drztliches Personal in Praxis
und Klinik > Kap. 11).

Eine antiepileptische Dauertherapie ist bei Fieber-
krampfen nicht indiziert. Eine intermittierende an-
tiepileptische Therapie durch Gabe von Diazepam
oral oder rektal bei Fieber (z.B. 0,3 mg/kg KG Diaze-
pam 2-mal in den ersten 24 Stunden einer Fieberepi-

Tab.6.20 Empfehlungen zur Behandlung eines
akuten Krampfanfalls

Verhalten bei Auftreten eines Fieberkrampfs

 Ruhe bewahren, dem Kind nichts in den Mund
stecken, stabile Seitenlage, Zeit und Anfallstyp
beobachten

» Bei Anfallsdauer von mehr als 3 Minuten — Gabe
eines Notfallmedikaments

Notfallmedikation zur Behandlung des akuten Krampf-
anfalls

« Diazepam rektal (Diazepam-Rektiole®): < 15kg KG
—5mg, > 15kg KG - 10mg

 Midazolam buccal (Buccolam®): 6—12 Monate
- 2,5mg, 1-5 Jahre > 5mg

Weiteres Vorgehen

« Nach Sistieren des Anfalls und gutem Allgemeinzu-
stand des Kindes — Kinderarzt informieren

« Bei fokalen Symptomen, postiktaler Parese, schlechtem
Allgemeinzustand, Unsicherheit der Eltern oder wenn
der Anfall nach 5 Minuten nicht sistiert - Notarzt in-
formieren

« Wiederholung der Gabe des Notfallmedikaments nach
5 Minuten bei fortbestehendem Krampfanfall
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sode) kann bei hiufig rezidivierenden Fieberkramp-
fen (3 in 6 Monaten, 4 oder mehr in 12 Monaten)
oder wiederholt langanhaltenden Fieberkrampfen
(> 15 Minuten) in Erwédgung gezogen werden. Da
diese Therapie mit nicht unerheblichen Nebenwir-
kungen (z.B. Ataxie, Lethargie, Irritabilitit, seltener
Hyperaktivitdt, Schlaflosigkeit, verwaschene Spra-
che) behaftet ist, sollte eine solche Entscheidung in
Absprache mit Subspezialisten der Neuropidiatrie
erfolgen.

Die wichtigste Aufgabe in der padiatrischen Pra-
xis ist die Beratung der Eltern nach einem Fieber-
krampf ihres Kindes. Die Eltern sind verunsichert,
in grofler Sorge, was die Zukunft ihres Kindes be-
trifft, und haben zahlreiche Fragen, nachdem das
Ereignis oft als lebensbedrohliche Situation wahrge-
nommen wurde.

Die Angst der Eltern vor bleibenden neurologi-
schen Schidden (,Absterben von Nervenzellen®,
»Schidigung des Gehirns®, ,Stérungen der Entwick-
lung des Kindes®) wird deshalb im Gesprich aufge-
griffen. Die Eltern werden dariiber informiert, dass
der einfache Fieberkrampf auch im Wiederholungs-
fall fiir das Kind folgenlos bleibt. Dariiber hinaus ist
tiber das Vorgehen bei erneutem Auftreten eines
Fieberkrampfs zu sprechen, es erfolgt die Rezeptie-
rung eines Notfallmedikaments und die Unterwei-
sung in dessen Applikation und Wirkungsweise.
Von grofler Bedeutung ist das Gesprich iiber den
Umgang mit Fieber und fiebersenkenden Mafinah-
men. Eine Antipyrese kann das Wohlbefinden des
Kindes verbessern, die Gabe erfolgt nach den glei-
chen Kriterien wie bei anderen fiebernden Kindern
auch (> Kap. 6.4).

MERKE
Die Eltern missen unmissverstandlich dartiber aufgeklart
werden, dass fiebersenkende MafBnahmen unabhéngig
vom Zeitpunkt der Durchfiihrung Fieberkrdmpfe nicht
verhindern.

Eine Bewertung des Anfallereignisses mit einer Risi-
koeinschitzung fiir das Auftreten weiterer Fieber-
krimpfe und eine Erdrterung des Risikos fiir die
Entwicklung einer Epilepsie sind Bestandteil der Be-
ratung. Es sollte darauf hingewiesen werden, dass
Fieberkrampfe nicht zur Gruppe der Epilepsien ge-
horen und der einfache Fieberkrampf nicht mit ei-




192 6 Akute Vorstellungsanlasse

Tab.6.21 Rezidivrisiko fir Fieberkrampfe, Epilepsie-
risiko
Faktoren fiir ein erhohtes Rezidivrisiko von Fieber-

EE

o Alter < 15 Monate
« Positive Familienanamnese fiir Fieberkrampfe
« Haufige fieberhafte Infekte

Faktoren fiir ein erhohtes Epilepsierisiko

 Komplizierter Fieberkrampf

« Vorbestehende neurologische oder psychomotorische
Auffalligkeiten

« Positive Familienanamnese fiir Epilepsien

ner Erhohung des Epilepsierisikos einhergeht. In
> Tab.6.21 sind die wichtigsten Fakten dazu zu-
sammengefasst.

Das Rezidivrisiko fiir Fieberkrampfe ohne Vorlie-
gen der genannten Faktoren liegt bei etwa 10 %, bei
Vorliegen von ein oder zwei Risikofaktoren steigt es
demgegeniiber auf etwa 25-50 %.

Das Risiko fiir eine spitere Epilepsie nach ein-
fachem Fieberkrampf liegt bei 1-1,5% und ist damit
gegeniiber der Normalbevélkerung (0,5-1 %) nur un-
wesentlich erhoht. Bei Vorliegen von Risikofaktoren
steigt das Risiko auf 4-15% an, und zwar umso stér-
ker, je mehr der genannten Faktoren und Kriterien
des komplizierten Fieberkrampfes (> Tab.6.21) er-
fiillt sind.

Eine Moglichkeit der Information fiir die Eltern
besteht in der Weitergabe der Broschiire ,Meine
Kind hatte einen Fieberkrampf* der Deutschen Ge-
sellschaft fiir Kinder- und Jugendmedizin e. V., die
alle wichtigen Fragen und Antworten zu diesem
Thema tbersichtlich und gut verstindlich zusam-
menfasst und den Eltern die Moglichkeit gibt, be-
reits angesprochene Themen spéter zu rekapitulie-
ren.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die Eltern duflern ihre Sorge, dass nun bei jeder Fie-
berepisode ein Fieberkrampf auftreten konnte. Wei-
terhin haben sie nicht verstanden, wann sie das
Notfallmedikament verabreichen sollen. Auch
Angste vor einer Epilepsie und vor negativen Aus-
wirkungen auf die weitere Entwicklung ihres Kindes
werden ausgesprochen. In einer ausfithrlichen und

verstandlichen Beratung der Eltern wird auf die Sor-
gen eingegangen, sie bekommen eine Informations-
broschiire zum Thema Fieberkrampf ausgehindigt.
Da es sich um einen einfachen Fieberkrampf gehan-
delt hat, wird auf die gute Prognose hingewiesen.
Ein erhohtes Risiko fiir die Entstehung einer Epilep-
sie besteht nicht, auch nicht fiir den Fall eines er-
neut auftretenden einfachen Fieberkrampfs. Es er-
folgt eine Aufklarung tiber das Wiederholungsrisiko
von Fieberkrimpfen und auch dariiber, dass frith-
zeitige fiebersenkende Mafinahmen das Wieder-
holungsrisiko nicht beeinflussen. Das Verhalten bei
einem Fieberkrampfrezidiv wird erortert und das
Nofallmedikament Diazepam als Rektiole rezep-
tiert. 1l
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6.6 Halsschmerzen
Christoph Weil3-Becker

Il Fallbeispiel

Der siebenjahrige Pascal kommt am Vormittag in
die Praxis. Am Vorabend hat er einmalig erbrochen,
jetzt hat er starke Schluckbeschwerden, Halsschmer-
zen und Fieber bis 39°C. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

» Was sind die hiufigsten Ursachen von Hals-
schmerzen?

o Welche Diagnostik ist in der Grundversorgung
sinnvoll und wann wird sie eingesetzt?

o Wann ist eine antibiotische Therapie indiziert?



6.6.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Akute Schmerzen sind nach Husten zweithdufigster
Vorstellungsanlass in der kinder- und jugendirztli-
chen Praxis. Halsschmerzen oder Schmerzen im
Mund-Rachenraum wiederum machen dabei den
grofiten Anteil aus. An einem normalen Behand-
lungstag in der allgemeinpédiatrischen Praxis wird
man mit dem Symptom Halsschmerzen mehrfach
konfrontiert. Die Beschwerden konnen als Begleit-
symptom bei viralen Atemwegsinfekten, bei typi-
schen klassifizierbaren Virusinfekten des Oropha-
rynx oder der Tonsillen oder bei einer bakteriellen
Tonsillopharyngitis im Rahmen einer Gruppe-A-
Streptokokken-Infektion (GAS-Infektion) auftreten.
Es gehort zu den Aufgaben des niedergelassenen
Padiaters, die Differenzialdiagnosen von Hals-
schmerzen gegeneinander abzugrenzen, um dann
die erforderlichen Therapiemafinahmen einzuleiten.
Viel zu oft werden dabei Antibiotika eingesetzt, hau-
fig allein aufgrund eines klinisch unspezifischen
Bilds oder der geschilderten Beschwerden. Ziel muss
es daher sein, die Patienten mit einer GAS-Tonsillo-
pharyngitis zu identifizieren, um eine antibiotische
Therapie einzuleiten, und bei allen anderen Patien-
ten auf eine solche zu verzichten.

6.6.2 Definition

Entziindungen im Mund-Rachenraum und der
Tonsillen sind iiberwiegend durch Viren verursacht
(70-85%). Bei den bakteriellen Infektionen sind es
vor allem die Gruppe-A-Streptokokken-Tonsillo-
pharyngitiden, die im Alter von drei bis 15 Jahren
etwa 20% aller Erkrankungen ausmachen und zu
den haufigsten bakteriellen Infektionen tiberhaupt
gehoren. Bis zu einem Alter von drei Jahren kom-
men sie selten vor (méglicherweise wird sich dies in
Zukunft durch Krippenbetreuung und fritheren
Krankheitskontakt dndern). Die Inzidenz der akuten
GAS-Tonsillopharyngitis in Deutschland wird auf 1
bis 1,5 Millionen/Jahr geschitzt, mit einem Alters-
gipfel zwischen dem 6. und 12. Lebensjahr. Eine Ko-
lonisation des Rachens durch GAS ohne klinisch
manifeste Infektion (Trdgerstatus) kann in Ende-
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miezeiten bei bis zu 25% der Bevdlkerung nachge-
wiesen werden. Die Wahrscheinlichkeit einer Uber-
tragung von GAS-Infektionen durch Triger ist ge-
ring, sie gelten als nicht infektios, eine Behandlung
ist nicht erforderlich. Gleiches gilt fiir den Nachweis
von bakteriellen Kommensalen der Mund-Rachen-
Flora, bei denen in der Regel kein Handlungsbedarf
besteht. Eine Ausnahme bilden immunsupprimierte
Patienten, bei denen auch atypische Erreger bei der
Therapie berticksichtigt werden sollten.

6.6.3 Klinisches Erscheinungsbild

Der Spontanverlauf von Tonsillopharyngitiden ist
unabhingig von der Genese giinstig, Halsschmerzen
treten fiir 3-5 Tage auf, Fieber klingt in der Regel
nach 2-3 Tagen ab. Bis zum Abklingen aller Symp-
tome dauert es in der Regel 5-7 Tage. Klinische
Zeichen der Inflammation wie Tonsillenerythem,
-6dem und -schwellung, exsudative Veranderungen
der Tonsillen (Angina follikularis mit stippchenfor-
migen Beldgen, Angina lacunaris mit konfluieren-
den Beldgen) und selten Ulzerationen sind nicht
spezifisch, insbesondere sind Tonsillenexsudate
kein zuverlassiger Hinwetis fiir eine bakterielle Infek-
tion.

Begleitende Rhinitis, Konjunktivits oder eine
Hustensymptomatik weisen auf eine virale Genese
hin, wihrend Schluckbeschwerden und Schwellung
der zervikalen Lymphknoten eher auf eine GAS-
Tonsillopharyngitis hinweisen, bei der auch Kopf-
schmerzen, reduziertes Ess- und Trinkverhalten,
Bauchschmerzen, Ubelkeit und Erbrechen auftreten
konnen.

MERKE

« Fir eine sichere Diagnose reicht das klinische Bild
allein nicht aus.

« Husten, Schnupfen und fehlendes Fieber sprechen fiir
eine Virusgenese.

« Fieber, Tonsillenexsudate, Enanthem (petechiale
Rotungen von weichem Gaumen und Uvula), starke
Schluckbeschwerden und geschwollene Halslymph-
knoten deuten eher auf eine GAS-Infektion.

« Haufig verlaufen akute Tonsillenpharyngitiden durch
Viren oder durch GAS aber klinisch mit einem &hnli-
chen Bild.
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6.6.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Weisen der Verlauf und die klinische Symptomatik
auf einen Virusinfekt hin oder ist anhand des Lokal-
befunds eine Einordnung zu einer spezifischen vira-
len Tonsillopharyngitis moglich, erfolgt die sympto-

Abb.6.8 Mononukleose [E387]

Symptom

Fieber 1
Kein Husten 1
Zervikale Lymphknotenschwellung 1
Tonsillenschwellung, Exsudat oder petechiales 1

Enanthem
Alter zwischen 3 und 14 Jahren 1

Tab.6.22 Mclsaac-Score: Bestimmung der Vortestwahrscheinlichkeit fiir eine GAS-Tonsillopharyngitis
| Punkte | Score

matische Therapie, eine weitere Diagnostik ist nicht
erforderlich.

Typische Lokalbefunde bei akuter Tonsillopharyn-
gitis sind in > Abb.6.7, > Abb.6.8, > Abb.6.9
dargestellt, eine Ubersicht iiber hiufige Erkrankun-
gen bietet > Tab.6.22. Nicht immer verlaufen Er-
krankungen mit dem dargestellten typischen klini-
schen Bild.

Die Abgrenzung einer GAS-Infektion von vira-
len Tonsillopharyngitiden und damit die mégliche
Indikationsstellung zur antibiotischen Therapie ist
haufig schwierig (Scharlach > Kap. 6.15.3). Merk-
male, die eine bakterielle Infektion wahrscheinli-
cher machen, sind im McIsaac-Score aufgefiihrt
(> Tab.6.22) und dienen dazu, die Vortestwahr-
scheinlichkeit einer GAS-Infektion zu erhohen. Bei
einem Score von drei Punkten steigt die Wahr-
scheinlichkeit einer GAS-Infektion auf etwa 35 %,
bei vier und mehr Punkten auf iiber 50%. Ein
Mclsaac-Score von mindestens drei Punkten erfor-
dert dann einen Schnelltest auf Streptokokken der
Gruppe A, um die Diagnose einer GAS-Infektion zu
sichern. Erfolgt die Diagnostik, sollte das Ergebnis

Abb.6.9 Herpangina [E576]

| GAS-Infektion
3 Punkte @ . 35%
> 4 Punkte ca. 50 %

Wahrscheinlichkeit einer GAS-Tonsillopharyn-
gitis deutlich erhoht



bei der Entscheidung fiir oder gegen eine antibioti-
sche Therapie auch Berticksichtigung finden.

MERKE
Nur bei einer klinischen Symptomatik, die eine GAS-In-
fektion wahrscheinlich macht (> Tab.6.22), ist ein
Schnelltest auf Gruppe-A-Streptokokken (GAS) sinnvoll.
Wird er durchgefiihrt, sollte er bei der therapeutischen
Entscheidung fiir oder gegen eine antibiotische Therapie
Beriicksichtigung finden.

Ein Rachenabstrich und die Durchfiihrung eines
antigenbasierten Schnelltests liefern innerhalb
weniger Minuten ein positives oder negatives Er-
gebnis auf GAS, es unterscheidet dabei aber nicht
zwischen akuter Infektion und einem Trégerstatus,
der in bis zu 25 % der Fille vorliegen kann. Antigen-
basierte Schnelltestuntersuchungen sind heute bil-
lig, zeigen eine hohe Spezifitit (> 95%) und eine
Sensitivitit von im Mittel 85 %, eine korrekte Ab-
strichentnahmetechnik mit Aufnahme von Tonsil-
lenexsudat und Vermeidung enoraler Schleimhaut-
kontakte vorausgesetzt. Im Fall eines negativen
Schnelltests und des dringenden Klinischen Ver-
dachts auf eine GAS-Tonsillopharyngitis oder bei
besonderen Fragestellungen (z.B. immunsuppri-
mierter Patient) kann ein kultureller Erregernach-
weis erwogen werden, dessen Ergebnis in der am-
bulanten Grundversorgung in der Regel aber erst
nach mehreren Tagen vorliegt. Eine serologische
Untersuchung hat keinen Stellenwert in der Diag-
nostik der GAS-Tonsillopharyngitis.

Diagnosen bei Halsschmerzen

Haufig: Tonsillopharyngitis im Rahmen von Erkél-

tungskrankheiten (z.B. Rhinoviren, Coronaviren,

Adenoviren, Enteroviren, Influenzaviren) — symp-

tomatische Therapie
Viruserkrankungen, die mit typischem klini-

schen Bild einhergehen konnen:

o Herpangina durch Coxsackieviren (> Abb.6.9):
Hiufigkeitsgipfel Sommer und Herbst, sympto-
matische Therapie, herpetiforme Bldschen am
Gaumensegel

 Hand-Fuf}-Mund-Krankheit durch Coxsackievi-
ren: Haufigkeitsgipfel Sommer und Herbst, sym-
ptomatische Therapie
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o Infektiose Mononukleose/Pfeiffersches Driisen-
fieber durch Epstein-Barr-Virus (> Abb. 6.8),
neben Tonsillopharyngitis generalisierte Lymph-
adenopathie, z. T. Hepatosplenomegalie. Hochste
Inzidenz im Adoleszentenalter, besonders im
Kindesalter variable oder monosymptomatische
Verldufe moglich, lymphatische Reizformen im
Blutbild, serologische Diagnose moglich, sympto-
matische Therapie, ggf. Steroid bei massiver Ton-
sillenhypertrophie

e Stomatitis aphthosa, Gingivostomatitis: bei Erst-
infektion mit Herpes-simplex-Virus, bei schwe-
rem Verlauf Behandlung mit Aciclovir (75 mg/
kg KG/d p.o. in 5 Einzeldosen fiir 7 Tage) nur in
der Frithphase (erste 24 Stunden) erwigen

Seltene Differenzialdiagnosen mit abwendbar

schwerem Verlauf:

e Epiglottitis

 Diphtherie

(Sind durch Impfpravention sehr selten geworden;

bei Dyspnoe abklaren)

Gruppe-A-Streptokokken-Tonsillopharyngitis:

o Eine der haufigsten bakteriellen Erkrankungen

« Diagnose durch klinische Symptomatik und
Nachweis von GAS im Schnelltest

 Haufigkeitsgipfel in Herbst und Winter

e Bis zu 25 % Trager von GAS ohne klinische Sym-
ptomatik

« Folgeerkrankungen (z.B. akutes rheumatisches
Fieber, akute Post-Streptokokken-Glomerulone-
phritis) sind heute in Deutschland selten

o Virulenzfaktor M-Protein, mehr als 100 verschie-
dene M-Typen, Reinfektionen méglich

e GAS-Stimme mit erythrogenem Exotoxin -
»echter Scharlach“-Scharlachexanthem,

e Himbeerzunge, Enanthem weicher Gaumen
(> Kap. 6.15)

o Antibiotische Therapie

Seltene Komplikationen bei GAS-Tonsillopharyn-

gitis:

o Peritonsillarabszess, Retropharyngealabszess, ab-
szedierende Lymphadenitis, unilaterale Tonsil-
lenschwellung

 Verschlechterung im Verlauf trotz antibiotischer
Therapie

» Mitbehandlung durch HNO-Arzt erforderlich




196 6 Akute Vorstellungsanlasse

6.6.5 Beratung und Behandlung

Mit oder ohne Nachweis von GAS ist der Spontan-
verlauf der akuten Tonsillopharyngitis giinstig. Ei-
ne antibiotische Therapie ist, aufler bei Nachwetis ei-
ner GAS-Infektion, nicht erforderlich und nicht in-
diziert.

Zur Symptomlinderung kénnen vor allem in den
ersten Tagen einer Erkrankung Paracetamol oder
Ibuprofen eingesetzt werden. Rachensprays, Gurgel-
1osungen oder Lutschtabletten zeigen keinen gesi-
cherten Effekt. Bei Erkrankungen des Oropharynx
wie der Gingivotomatitis herpetica kénnen lokalan-
dsthesierende Losungen zur Behandlung von aph-
thosen oder ulzerierenden Schleimhautveranderun-
gen eingesetzt werden. Bei der genannten Erkran-
kung kann in der Frithphase (in den ersten 24 Stun-
den) bei bereits absehbarem schweren Verlauf eine
Therapie mit Aciclovir p.o. iiber 5-7 Tage erwogen
werden. Bei ausgepragter Tonsillenhyperplasie (kis-
sing-tonsills) im Rahmen einer EBV-Infektion ist
eine orale Steroidgabe zu iiberlegen.

Die Therapie der GAS-Tonsillopharyngitis er-
folgt antibiotisch. Die Vorteile der Behandlung lie-
gen heute vor allem in einer Verkiirzung der Dauer
der Ansteckungsfihigkeit (spatestens nach 24 Stun-
den antibiotischer Therapie sind behandelte Patien-
ten nicht mehr kontagios, unbehandelt besteht An-
steckungsgefahr bis zum Abklingen aller Symptome,
Dauer in der Regel eine Woche) und einer Verkiir-
zung der Krankheitsdauer gegeniiber Placebo von
im Mittel 16 Stunden (Metaanalysen) mit Konse-
quenzen fiir die Wiederzulassung zu Gemeinschafts-
einrichtungen (hdufig Abklingen der Symptomatik
innerhalb der ersten zwei Behandlungstage).

Das akute rheumatische Fieber (ARF) kommt
bei Kindern unter drei Jahren nicht, danach in
Deutschland selten vor, sodass der Nutzen einer An-
tibiotikatherapie aufgrund des hohen NNT-Wert
(,number needed to treat“) derzeit keine Behand-
lungsindikation darstellt. Durch Mutation von pa-
thogenen Virulenzfaktoren (z. B. M-Protein) konnte
sich diese Situation in Zukunft jedoch wieder 4n-
dern. So riickt in Nordamerika in letzter Zeit die an-
tibiotische Therapie insbesondere zur Vermeidung
des ARF wieder deutlicher in den Vordergrund. Pu-
rulente Komplikationen sind selten und konnen
durch antibiotische Therapie nur in geringem Um-

fang reduziert werden. Die Poststreptokokkenglo-
merulonephritis wird durch eine antibiotische The-
rapie nicht verhindert.

MERKE

Nur bei Vorliegen einer GAS-Infektion ist eine antibioti-
sche Therapie gerechtfertigt. Dies setzt in der Regel eine
entsprechende klinische Symptomatik (Mclsaac-Score
> 3) und ein positives Ergebnis der Schnelltestuntersu-
chung auf Gruppe-A-Streptokokken im Rachenabstrich
voraus.

Therapie der GAS-Tonsillopharyngitis

o Erste Wahl bei der antibiotischen Therapie der
GAS-Tonsillopharyngitis ist die Gabe eines ora-
len Penicillins
— Penicillin V, 100.000 L. E./kg KG/d (max. 2
Mio. I.E., Erwachsene 3 Mio. I.E.) in 2-3 Ein-
zelgaben tiber 7 bis 10 Tage (geringe Kosten,
schlechter Geschmack, lange Behandlungsdau-
er und dadurch héufig schlechte Compliance)

— Alternativ Phenoxypenicillin-Benzathin mit
lingerer Halbwertszeit, (50.000 1. E./kg KG in 2
Einzelgaben), Therapiedauer 7 Tage (deutlich
hohere Kosten, besserer Geschmack, bessere
Compliance)
« Oralcephalosporine bisher bei Versagen der Peni-
cillintherapie, bei Rezidiven (bis zu 20 % bei Pe-
nicillintherapie) oder bei schwieriger Compliance
- Mindestens ebenso effektiv wie Penicillinthe-
rapie, hohere bakteriologische Sanierungsrate,
kiirzere Behandlungsdauer, weniger Rezidive,
Kosten nicht hoher als bei 10-tagiger
Penicillin-V-Therapie

— Cefuroxim 30 mg/kg KG/d in zwei Gaben iiber
5 Tage

- Cefaclor 30 mg/kg KG/d in drei Gaben tiber
5 Tage

* Bei Persistenz der Beschwerden unter antibioti-
scher Therapie iiber 2-3 Tage hinaus sollte eine
klinische Reevaluation erfolgen, um die Diagnose
zu iiberpriifen, die Therapiecompliance zu hin-
terfragen und mogliche Komplikationen zu erfas-
sen.

« Kontrollen nach Ende der Therapie (Rachen-
abstrich — aufler nach ARF in der Anamnese -,
Urin, EKG) sind nicht indiziert.



o Eine Wiederzulassung zu Gemeinschaftseinrich-
tungen kann bei gutem Allgemeinbefinden be-
reits nach 24-stiindiger antibiotischer Therapie
erfolgen.

« Die Prognose auch bei rekurrierenden Tonsillo-
pharyngitiden ist giinstig.

« Die Indikation und der therapeutische Nutzen ei-
ner Tonsillektomie werden seit Jahren kontrovers
diskutiert. Bei Patienten mit mehr als sieben
GAS-Tonsillopharyngitiden in einem Jahr oder
mebhr als fiinf Episoden pro Jahr tiber zwei Jahre
kann eine Tonsillektomie erwogen werden.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die Untersuchung zeigte einen geréteten Rachen,
leicht gerdtete Tonsillen ohne Exsudat und vergro-
Berte zervikale Lymphknoten. Bei einem Mclsaac-
Score von 4 wurde ein Streptokokken-Schnelltest
durchgefiihrt, der einen positiven Befund ergab. Da-
mit wurde die Diagnose einer Tonsillitis durch
Streptokokken der Gruppe A gestellt und es erfolgte
die antibiotische Behandlung mit Penicillin V oral.
Der Junge entfieberte am folgenden Tag, auch die
Beschwerden waren sehr schnell riicklaufig. Bei
Wohlbefinden des Kindes, oraler Antibiose tiber
mehr als 24 Stunden und damit gebannter Anste-
ckungsgefahr konnte Pascal bereits am iibernachs-
ten Tag die Schule wieder besuchen. 1l
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6.7 Ohrenschmerzen
Christoph Weil3-Becker

Il Fallbeispiel

Die fiinfjahrige Feride wird am Freitagmittag in der
Praxis vorgestellt. In der Nacht ist sie aufgewacht
und hat iiber heftige Ohrenschmerzen geklagt. Fie-
ber sei nicht aufgetreten, seit zwei Tagen bestehe ei-
ne leichte Erkiltung. Die Untersuchung zeigt ein
deutlich gerdtetes und leicht vorgewdlbtes Trom-
melfell sowie einen leichten Tragusdruckschmerz
links, auf der rechten Seite ist lediglich eine rand-
standige Rotung des Trommelfells festzustellen. Bis
auf eine behinderte Nasenatmung bei Rhinitis ist der
tibrige Untersuchungsbefund von HNO-Bereich und
Lunge unauftillig. Der Allgemeinzustand des Kindes
ist aufgrund der Schmerzen leicht beeintrich-
tigt. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Wie ist der Spontanverlauf der akuten Otitis me-
dia und was bedeutet das fiir die Therapie?

o Was sind die Kriterien fiir eine primir antibioti-
sche Therapie bei akuter Otitis media?

6.7.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Akute Schmerzen sind nach einer Hustensympto-
matik zweithdufigster Vorstellungsanlass in der Kin-
der- und Jugendarztpraxis. Zu einem groflen Teil
handelt es sich dabei um Ohrenschmerzen. Mehr-
fach an einem Behandlungstag in der allgemeinpad-
iatrischen Praxis - insbesondere wihrend der In-
fektperiode im Herbst und Winter — werden Kinder
mit einer akuten Beschwerdesymptomatik vorge-
stellt. Es ist die Aufgabe des Pédiaters, die Ursache
festzustellen und dann iiber die Behandlung und das
weitere Vorgehen bei akuten Ohrenschmerzen zu
befinden. Er bespricht mit dem Patienten bzw. des-
sen Eltern die Moglichkeiten der symptomatischen
Therapie und Griinde fiir eine antibiotische Behand-
lung. Insbesondere erldutert er die Moglichkeit einer
abwartenden Beobachtung und klirt tiber die weite-
ren Mafinahmen auf.
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6.7.2 Definitionen

Akuten Ohrenschmerzen liegen meist lokale ent-
ziindliche Veranderungen von Gehorgang oder Mit-
telohr zugrunde. Selten konnen ein Trauma (z.B.
Verletzung bei der Reinigung mit Wattestébchen),
ausstrahlende Schmerzen durch entziindliche Ver-
dnderungen des Mund-Rachenraums oder der Zih-
ne oder ein Fremdkorper im Gehorgang Ausloser
sein. Meist treten Ohrenschmerzen im Zusammen-
hang oder in der Folge eines akuten viralen Atem-
wegsinfekts auf. Die akute Mittelohrentziindung
(akute Otitis media, AOM) als bedeutende Ursache
fiir Ohrenschmerzen gehort zu den haufigsten Infek-
tionskrankheiten des Kindesalters, die vorzugsweise
im Alter zwischen 6 Monaten und 6 Jahren auftritt.
75-90% aller Kinder erkranken in den ersten drei
Lebensjahren wenigstens einmal an einer akuten
Otitis media.
Verschiedene Ursachen fiir Ohrenschmerzen sind:
o Tubenbeliiftungsstorung mit akuter Schmerz-
symptomatik, kein Erguss, keine Inflammation,
meist von kurzer Dauer
o Tubenkatarrh (auch serése Otitis, Sero-/Mu-
kotympanon) mit Erguss, ohne oder mit geringen
Zeichen einer akuten Entziindung, keine oder ge-
ringe Schmerzsymptomatik (z. B. dumpfer
Druck, Glucksen, Rauschen), Horminderung
o Akute Otitis media (AOM), ,akute Mittelohrent-
ziindung® mit akutem Beginn, Schmerzsymptoma-
tik, Erguss/vorgewdlbtem Trommelfell, R6tung,
entdifferenziertem Trommelfell/Reflexverlust
o Otitis externa mit Otalgie, starkem Tragusdruck-
schmerz, Schwellung, R6tung und/oder eitrigem
Sekret im Gehorgang
 Mastoiditis mit starkem Tragus- und Mastoid-
druckschmerz, abstehendem Ohr
Weitere Ursachen konnen sein: Fremdkorper,
Trauma, ausstrahlender Schmerz.

6.7.3 Klinisches Erscheinungsbild
Akute Otitis media (AOM)

Die klinischen und otoskopischen Zeichen der aku-
ten Otitis media sind nicht immer eindeutig. Sind

die folgenden drei Kriterien erfiillt, kann die Diag-

nose als gesichert angesehen werden:

1. Akuter Beginn der Erkrankung mit Krankheits-
gefithl und Fieber

2. Zeichen und Symptome der Mittelohrentziin-
dung mit R6tung des Trommelfells und Otalgie

3. Nachweis eines Mittelohrergusses mit Vorwdl-
bung des Trommelfells oder Fliissigkeitsspiegel
bzw. Luftblasen hinter dem Trommelfell

Bei zwei von drei Kriterien muss die Diagnose als

unsicher eingestuft werden. Diese Einteilung hat Be-

deutung fiir die weitere Therapie (> Tab.6.23).

Ursachen der AOM

» Vorwiegend gemischte Infektionen (in 2 von 3
Fillen Nachweis von Viren und Bakterien), z. T.
rein bakterielle Infektionen, seltener rein virale
Infektionen

« Haufigste Bakteriengruppen: Pneumokokken
(30-50%), Himophilus influenzae (unbekapselt,
20-30%), seltener Moraxella catarhalis, Staphy-
lococcus pyogenes, Staphylococcus aureus (< 1%);
in geringerer Zahl verschiedene andere Gruppen

« Die Einfithrung der Pneumokokkenimpfung hat
zu einem Riickgang der Otitis media durch Pneu-
mokokken gefiihrt, ebenso zum Riickgang der re-
zidivierenden AOM und der Zahl der Pauken-
rohrcheneinlagen

Vorkommen der AOM

« Haufig nach vorangegangenem Virusinfekt der
oberen Atemwege

o Saisonale Haufung Dezember bis Marz

o Am hiufigsten im Alter zwischen 6 Monaten und
6 Jahren

Klinisches Erscheinungsbild

o Schmerzen, bei Sdugling auch Reizbarkeit, Unru-
he, schrilles Schreien, Greifen nach Ohr

o Meist Fieber (kann - insbesondere beim ilteren
Kind - fehlen)

 Mittelohrerguss (triibes, entdifferenziertes, ver-
farbtes und/oder vorgewdlbtes Trommelfell,
Otorrho innerhalb der letzten 24 Stunden bei
Trommelfellperforation)



Abb.6.10 Die Zeichen des Ergusses (triibes und vorgewdlb-
tes Trommelfell) und der Inflammation (hochrotes Trommel-
fell) sind deutlich zu sehen. [E566]

¢ Inflammation (Rotung - vor allem in Verbin-
dung mit Mittelohrerguss, sonst unsicheres
Zeichen)

Komplikationen der Otitis media
(Vorstellung HNO erforderlich)

o Seromukotympanon (chron. Mittelohrerguss,
ggt. mit anhaltende Horminderung)

o Rezidivierende oder chronische Otitis media mit
persistierender Otorrho

o Selten: Cholesteatom, Mastoiditis

Einen typischen otoskopischen Befund bei akuter

Otitis media zeigt > Abb. 6.10.

Beratung und Behandlung bei AOM

Die Mittelohrentziindung ist die hiufigste Ursa-
chen fiir Antibiotikabehandlungen, die Selbsthei-
lungsrate der AOM ist mit 70-90 % allerdings hoch.
Daher muss die Mdglichkeit einer symptomatischen
Therapie und des abwartenden Beobachtens mit der
Option der klinischen Kontrolle und Reevaluation
innerhalb von 48 bis 72 Stunden beachtet und be-
herzigt werden. Auf der anderen Seite miissen die
Indikationen fiir eine primire Antibiotikatherapie
bekannt sein (> Tab.6.23 und > Tab.6.24).

Das Vorgehen des abwartenden Beobachtens
setzt voraus, dass Patient und Eltern beraten werden
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Tab.6.23 Therapie der akuten Otitis media

Therapie der AOM

* Hohe Spontanheilungsrate von 70-90 %
« Abwartendes Beobachten und bei fehlender Besserung
klinische Nachkontrolle
« Symptomatische Behandlung (Ibuprofen oder Parace-
tamol) immer bei schmerzhafter AOM
e Immer bei schmerzhafter AOM
« Lokal andsthesierende Ohrentropfen sind nicht emp-
fohlen (allenfalls kurzfristige Schmerzlinderung, bei
Trommelfellperforation potenziell innenohrtoxisch)
« Antibiotische Therapie (Indikation > Tab.6.24)
— Amoxicillin 50mg/kg KG in 2-3 ED pro Tag iiber
5(—7) Tage, bei Kindern unter 24 Monaten ggf. bis
10 Tage
— Bei fehlender Besserung unter Amoxicillin Umstel-
lung auf Oralcephalosporin (z. B. Cefuroxim) oder
Amoxicillin-Clavulansaure

Tab.6.24 Indikationen fir eine primare Antibiotika-
therapie

Priméare Antibiotikatherapie bei AOM

« Alter unter 6 Monaten: bei sicherer und auch bei unsi-
cherer Diagnose

« Alter zwischen 6 und 24 Monaten: sichere Diagnose
oder unsichere Diagnose mit schwerem Verlauf

« Alter diber 2 Jahre: sichere Diagnose und schwerer Ver-
lauf

« Kinder mit Risikofaktoren (Cochleaimplantat, Immun-
defizienz, schwere Grundkrankheit, kraniofaziale Fehl-
bildung, rezidivierende AOM)

Sichere Diagnose: akuter Beginn, Mittelohrerguss und Zei-
chen der Mittelohrentziindung

Schwerer Verlauf: starke Otalgie, Fieber > 39°C, ausge-
pragte Krankheitszeichen

und mit dem Vorgehen einverstanden sind. Eine
Nachbeobachtung durch die Betreuungspersonen
und eine erneute Vorstellung und Reevaluation im
Falle der Beschwerdepersistenz muss gewéhrleistet
sein. Es ist durchaus moglich, kompetente Eltern
nach entsprechender Instruktion in eine Therapie-
entscheidung einzubinden. Die Eltern bekommen
ein Rezept fiir ein Antibiotikum ausgehéndigt und
entscheiden im Verlauf der nichsten 48 Stunden an-
hand der klinischen Symptomatik iiber den Beginn
einer Therapie.
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MERKE

« Die Spontanheilungsrate der akuten Otitis media be-
tragt 70-90 %.

« In Abwagung des Alters und des Allgemeinzustands
des Kindes, des Schweregrades der Symptomatik und
der Begleitumstdnde ist daher ein abwartendes Beob-
achten des spontanen Heilungsverlaufs und eine sym-
ptomatische Behandlung gerechtfertigt.

« Sie setzt eine Nachbeobachtung und ggf. Nachunter-
suchung im Zeitraum von 48-72 Stunden voraus.

Chronischer Mittelohrerguss
(Tubenkatarrh)

Mittelohrergiisse treten praktisch bei jeder akuten
Otitis media auf. Sie sind in der Regel serés und bil-
den sich im Verlauf spontan und vollstindig zuriick
(Spontanheilungsrate ca. 50% nach einem Monat,
75-90 % nach drei Monaten). Sie bediirfen keiner
Therapie, eine Autoinsufflation mit einem nasalen
Ballonsystem kann bei ldnger anhaltendem Erguss
versucht werden.

Davon abzugrenzen ist der schmerzlose, symp-
tomarme und tiber mehr als drei Monate hinaus an-
haltende chronische Mittelohrerguss. Es handelt
sich um einen serdsen oder mukdsen Erguss ohne
die Kklinischen Zeichen der akuten Entziindung.
Trotz weiter bestehender hoher Spontanheilungsra-
te (95 % innerhalb eines Jahres) miissen diese Pati-
enten aufgrund einer bestehenden Schallleitungs-
storung mit einer Hérminderung zwischen 20 und
50 dB und moglicher Auswirkungen auf die Sprach-
entwicklung regelmafSig kontrolliert und bei Persis-
tenz des chronischen Mittelohrergusses therapiert
werden.

Die Ursachen fiir einen chronischen Erguss sind
multifaktoriell; von nicht unwesentlicher Bedeutung
sind adenoide Vegetationen, die in der Regel bakteri-
ell besiedelt sind (Keimbesiedelung entspricht den
Bakterien, die typischerweise bei der Otitis media
nachgewiesen werden konnen). Der chronische Mit-
telohrerguss kann daher eine Indikation zur Adenoto-
mie (immer mit Parazentese) darstellen. Eine Adeno-
tomie ist auch indiziert bei haufig rezidivierender
Otitis media, Zustand nach Mastoiditis, obstruktiven
Schlaf-Apnoen und sekundiren Symptomen (dau-
ernd behinderte Nasenatmung mit Tubenventilati-
onsstorung, anhaltender Schallleitungsschwerhorig-

keit und Facies adenoidea). Eine Hyperplasie mit al-
leinigem néchtlichen Schnarchen ohne die angefiihrte
Symptomatik rechtfertigt kein operatives Vorgehen.

Ursachen, Diagnose und Therapie bei
chronischem Mittelohrerguss

Definition: Mittelohrerguss tiber mehr als drei

Monate persistierend

Ursachen:

* Gehiufte Infektionen der oberen Atemwege,
rezidivierende Otitis media

 Rauchen im Haushalt

o Anatomie der Tuba auditiva, Metaplasie der
Paukenschleimhaut

e Adenoide Vegetationen

Diagnose:

« Otoskopischer Befund gelblich bis griinlich-
blauliches verfirbtes Trommelfell, meist
Trommelfellretraktion

o Tympanogramm: eingeschrinkte Trommelfell-
beweglichkeit

o Audiometrie: Horminderung zwischen 20 und
50 dB, Schallleitungsschwerhorigkeit

Therapie:

o ,Watchful-Waiting“ - solange keine ausgepragte
Horminderung und keine Sprachentwicklungs-
auffilligkeit

o Medikamentose Therapie: in Metaanalysen keine
Effekte von Antibiotika, Corticosteroiden oral
oder nasal, Antihistaminika, Mykolytika, ab-
schwellende Nasentropfen, Protonenpumpeninhi-
bitoren. Einsatz nur in Einzelfillen und Komorbi-
ditéten (z.B. Allergie, gastroosophagealer Reflux)

« Autoinsufflation mit einem nasalen Ballonsystem
(z.B. Otovent®, Otobar®) ab einem Alter von 3-4
Jahren maoglich

o Bei Persistenz des Mittelohrergusses und/oder
ausgepragter Héorminderung oder Sprachentwick-
lungsauffilligkeiten Uberweisung zum HNO-Arzt
mit der Frage nach Parazentese, der Einlage eines
Paukenréhrchens und/oder Adenotomie

Otitis externa

Im Gegensatz zur Otitis media kommt die Otitis ex-
terna vor allem im Sommer vor und scheint mit der



Zahl der Schwimmtage assoziiert (,,swimmer's ear®).
Es handelt sich bei der Otitis externa um eine Ent-
ziindung des Gehorgangs, die hiufig durch eine bak-
terielle Infektion hervorgerufen und durch Feuch-
tigkeit im Gehorgang und andere Irritationen be-
giinstigt wird. Im Vordergrund steht der starke Oh-
renschmerz mit deutlichem Tragusdruckschmerz.
Rotung, Schwellung und eitrige Sekretion im Gehor-
gang bestitigen die Diagnose.

Die Behandlung erfolgt durch Analgesie (lokal-
andsthesierende Ohrentropfen), Sduberung des Ge-
horgangs und Gabe von Antibiotika. Als lokal appli-
zierbare Antibiotika kommen z.B. Ciprofloxacin-
Ohrentropfen infrage. Kommt es nicht innerhalb
kurzer Zeit zu einer Besserung, sollte eine Vorstel-
lung beim HNO-Arzt erfolgen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Mit den Eltern der Patientin wird der erhobene Be-
fund besprochen und eine symptomatische Therapie
mit Ibuprofen und abschwellenden Nasentropfen
eingeleitet. Auf die gute Prognose mit hoher Wahr-
scheinlichkeit der Spontanheilung wird hingewie-
sen. Bei dem beginnenden Wochenende und der
wihrend dieses Zeitraums in der Region einge-
schrankten &rztlichen Versorgung wird ein Rezept
fiir ein Antibiotikum (Amoxicillin) ausgestellt und
dessen Gabe bei Persistenz der Symptomatik oder
sich verschlechterndem Allgemeinzustand trotz
symptomatischer Therapie in den nichsten zwei Ta-
gen erklart.

Verlauf a: Bei einer spiteren Konsultation berich-
ten die Eltern, dass die Beschwerden unter der be-
gonnenen Therapie schnell abgeklungen seien.
Schon am nachsten Tag sei die Tochter beschwerde-
frei gewesen. Ein Antibiotikum musste nicht verab-
reicht werden. Ein Untersuchung jetzt zwei Wochen
nach der akuten Ohrschmerzsymptomatik zeigt ei-
nen unauftilligen Trommelfellbefund.

Verlauf b: Nach kurzer Besserung der Schmerzen
unter Therapie mit Ibuprofen kommt es erneut zu
starken Ohrenschmerzen in der Folgenacht. Da die
Eltern sich mit der weiteren Therapie unsicher sind,
fahren sie doch zu dem 20km entfernt liegenden
drztlichen Notdienst. Dort zeigt sich bei der erneu-
ten klinischen Untersuchung das linke Trommelfell
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hochrot, triib und vorgewélbt (> Abb.6.10). Es
wird besprochen, die symptomatische Therapie fort-
zusetzen, jetzt aber das bereits rezeptierte Antibioti-
kum einzusetzen. Im Verlauf der antibiotischen
Therapie klingen die Beschwerden innerhalb von 48
Stunden vollstindig ab. 1l
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6.8 Kopfschmerzen
Sabine Koch

Il Fallbeispiel

Die zwolf Jahre alte Mara wird von ihrer Mutter be-
gleitet. Mara, berichtet die Mutter, habe schon seit
Jahren Kopfschmerzen bei Anstrengung wie z.B.
Schularbeiten, nach Klassenarbeiten, langem Lesen.
Sie fithrt dies auf einen Fahrradunfall mit Gehirner-
schiitterung im Alter von sechs Jahren zuriick.

In letzter Zeit klage Mara aber iiber starkere
Kopfschmerzen, die sie zum Hinlegen nach der
Schule zwingen, und sie triten nun nahezu tiglich
auf. Mara hat die Schule gewechselt und besucht seit
diesem Schuljahr das Gymnasium. Sie hat einen lan-
gen Schulweg von einer Stunde. Ihren fritheren
Freundeskreis hat sie dadurch verloren.

Bei einer kurzen Untersuchung werden akute Er-
krankungen mit Infekt der oberen Luftwege, Grippe,
schlechte Zihne, Otitis, Sinusitis ausgeschlossen. Ei-
ne Uberpriifung der Augenmotilitit, des Ganges und
der Reflexe ist unauffallig, kein Meningismus.
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Ein langer Termin wird vereinbart. Mara soll fiir
vier Wochen einen Kopfschmerzkalender fithren. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welches sind die Kopfschmerzen, die bei
Kindern und Jugendlichen hauptsachlich vor-
kommen?

o Bei welchen Symptomen besteht dringender
Handlungsbedarf?

o Welche Behandlungen sind bei welchen Kopf-
schmerzen indiziert?

6.8.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Obwohl Kopfschmerzen meist benigne sind, stellen
sie ein bedeutendes Gesundheitsproblem dar, fiir die
Betroffenen wie auch fiir die Gesellschaft (Arztbesu-
che, Schulausfall). Sie zahlen zu den hiufigen Be-
schwerden, weshalb Kinder in der Praxis vorgestellt
werden.

Es gibt eine Altersabhingigkeit. Im Kleinkindalter
werden sie selten genannt, bzw. konnen noch nicht
artikuliert werden. Sie nehmen im Schul- und Ju-
gendalter kontinuierlich zu. In der DAKJ-Versor-
gungsstudie waren akute Schmerzen mit 27,3 % der
haufigste Vorstellungsanlass im Alter von 10-18
Jahren. Davon diirfte ein grofler Teil akute Kopf-
schmerzen sein.

Dies bestitigen die KIGGS-Daten. Bei den
11-17-Jéhrigen kennen 78 % Kopfschmerzen und
bei Kindern von 3-10 Jahren sind es 56 %. Unter re-
zidivierenden Kopfschmerzen vom Spannungstyp
leiden 10% der Kinder und 24 % der Jugendlichen.
Das Verhiltnis von Spannungskopfschmerzen zu
Migrine betragt 6:1.

6.8.2 Klassifikation der
Kopfschmerzen

Die Klassifikation der Kopfschmerzen (KS) erfolgt
nach Phanotyp, Ursache und Dauer der Kopf-
schmerzen (International Headache Society/IHS).

Nachfolgend werden in diesem Kapitel nur Kopf-
schmerzarten aufgefithrt, die in der Grundver-
sorgung von Kindern und Jugendlichen eine Rolle
spielen.

Primare Kopfschmerzen

e Migrdne
- Migrine ohne Aura
- Migrine mit Aura

 Kopfschmerzen vom Spannungstyp

Einteilung nach Haufigkeit:

o Sporadisch auftretend, d. h. < 12 Tage im Jahr

o Episodisch auftretend, d. h. mindestens 1-mal pro
Monat, maximal 14-mal pro Monat

o Chronisch auftretend, d.h. > 15-mal im Monat

Sekundare Kopfschmerzen

« KS infolge von Schidelprellung, Schadel-Hirn-
Trauma

« KS infolge von vaskuldren intrakraniellen Stérun-
gen (z. B. nicht traumatische Hirnblutung, Blut-
hochdruck), sehr selten

« KS infolge von nicht-vaskuldren intrakraniellen
Stérungen und Erkrankungen (z. B. Shuntinsuffi-
zienz bei ehemals Frithgeborenen und Neoplasi-
en)

« KS infolge von Medikamentenmissbrauch oder
-entzug

« KS infolge von Infektionen (z. B. Meningitis, En-
zephalitis, Hirnabszess, systemische Infektionen
wie Influenza, Borreliose, Streptokokkenangina
und Scharlach)

« KS infolge von Erkrankungen des Craniums, der
Augen, Nasennebenhohlen

 Kopfschmerzen infolge von psychosomatischen
oder psychiatrischen Storungen (> Kap. 8.3.4)

6.8.3 Klinisches Erscheinungsbild

Die Einordnung der Kopfschmerzen ergibt sich
meist aus der Erst-Anamnese, muss aber eventuell
durch das Fithren eines Kopfschmerzkalenders mit
Dokumentation der KS-Dauer, Schmerzstirke und
der Begleitsymptome weiter gekldrt werden.



Migrane

Kinder mit einer ersten Migrdneattacke werden
ebenfalls akut in der Praxis vorgestellt. Die Eltern
sind besorgt wegen der Stirke der Schmerzen und/
oder der vegetativen Begleitsymptome. Besorgnis
bedeutet Angst vor einer Meningitis oder vor einem
Hirntumor. Viele Eltern zeigen sich dann iiber-
rascht, dass auch Kinder schon eine Migrine haben
konnen. Im Kindesalter hélt eine Migréaneattacke oft
weniger als vier Stunden an (zwei Stunden), der
Kopfschmerz wird bifrontal (vom Kind oft als Au-
genschmerzen bezeichnet) oder wird bitemporal an-
gezeigt und selten als pulsierend beschrieben.

Hiufig stehen die gastrointestinalen Symptome
ganz im Vordergrund. Das Kind ist blass, hort auf zu
spielen, will sich hinlegen und steht nach dem Schlaf
beschwerdefrei wieder auf.

Bei Kindern unter vier Jahren duf8ert sich Migra-
ne eher als Migrinedquivalent und geht erst spéter
in typische Migridnekopfschmerzen iiber. Bei Ju-
gendlichen verlduft eine Migraneattacke wie im Er-
wachsenenalter.

Seltene Formen von Migriane und Migrdnedquiva-
lenten im Kindesalter:
¢ Migrane mit Aura: Flimmern, Zickzack Lichter,

Skotome
« Basilarismigréne (Jugendalter): Ataxie, Sehst6-

rung, Schwindel, alternierende Hemiparese, da-

nach heftiger occipitaler Kopfschmerz

o Ophthalmoplegische Migrine (Jugendalter), ein-
seitige Okulomotoriusldhmung, iiber die Migri-
neattacke hinaus anhaltend

e Benigner paroxysmaler Schwindel (Beginn im
Kleinkindalter): Bldsse, kein Stehvermdogen,
Nystagmus, Angst
* Benigner paroxysmaler Torticollis (Beginn meist
1. Lebensjahr): Absinken des Kopfes bei Kopf-
drehung, Ataxie, Bldsse, Brechreiz
o Familidre hemiplegische Migrane, oft nach bana-
lem Kopftrauma: kopf- und armbetonte Hemi-
plegie

o Abdominelle Migrane (meist Schulkind): Bauch-
schmerzen periumbilical, Blsse, Ubelkeit, Er-
brechen, Dauer 4-24 Stunden, im Intervall be-
schwerdefrei

o Zyklisches Erbrechen (Kleinkind): Blisse, Lethar-
gie, Fliissigkeitsverlust
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o Cluster-Kopfschmerz (ab Jugendalter): schwers-
ter unilateraler Kopfschmerz im Auge, periorbital
und temporal, mit vegetativen Symptomen (Tré-
nen, gertetes Auge, Schwindel)

Spannungskopfschmerzen

Spannungskopfschmerzen sind dagegen eher ma-
Big stark und immer ohne vegetative Begleitsympto-
me. Sie werden nicht als akut bedrohlich empfun-
den, deshalb auch kaum in der Akutsprechstunde
vorgestellt, es sei denn, dass das Kind oder der Ju-
gendliche wegen Fehltagen in Schule und Beruf eine
drztliche Bescheinigung braucht. Heftigere Span-
nungskopfschmerzen verleiten zum Schmerzmittel-
gebrauch.

Somatoforme Schmerzstérungen

Bei Kopfschmerzen als somatoforme Schmerz-
storung handelt es sich in der Regel um chronische
Spannungskopfschmerzen mit zusitzlichen psychia-
trischen Symptomen (z.B. Angste, depressive Sté-
rung, soziale Angstlichkeit).

Kopfschmerz bei Medikamentenlberge-
brauch

Kopfschmerzen bei Medikamenteniibergebrauch
(Analgetika) sind chronische Dauerkopfschmerzen.
Sie scheinen auch bei Jugendlichen eher selten vor-
zukommen, trotzdem miissen sie ursachlich in Be-
tracht gezogen werden. Analgetika-Abusus wird
definiert als Einnahme von Schmerzmitteln an mehr
als 15 Tagen im Monat und ldnger als 3 Monate.

Kopfschmerz beim Saugling und Kleinkind

Kopfschmerzsymptome beim Sidugling und Klein-
kind kénnen sein: heftiges, ungewdhnliches Schrei-
en, Blisse, Erbrechen, gestreckte Korperhaltung,
schmerzhafter Gesichtsausdruck, erhohte Herz-
Atemfrequenz, weite Pupillen.

Sekundare Kopfschmerzen

In der Praxis werden Kinder und Jugendliche am
haufigsten mit akut aufgetretenen Kopfschmerzen
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vorgestellt. Diese sind fast immer sekundér bedingt,
z.B. durch einen Unfall mit Schadelprellung, als Be-
gleitsymptom im Rahmen von Infektionskrankhei-
ten (viralen Infektionen wie Influenza, bakterielle
Infektionen wie Streptokokkenangina und Schar-
lach) oder auch als Sonnenstich nach intensiver
Sonnen-Einstrahlung auf Kopf, Hals und Nacken.
Fiir ,,sekundére Kopfschmerzen® ist typisch, dass die
Patienten zuvor keine Kopfschmerzen hatten, die
Kopfschmerzen in unmittelbarem Zusammenhang
mit dem Unfall oder der akuten Erkrankung auftre-
ten und die Patienten nach Behandlung oder sponta-
ner Besserung der primdren Ursache wieder be-
schwerdefrei sind.

Posttraumatische Kopfschmerzen (nach Schi-
delprellung) beginnen innerhalb von sieben Tagen
nach einem Unfall, sind meist nach zehn Tagen ver-
schwunden, kénnen aber selten bis zu drei Monaten
anhalten.

6.8.4 Diagnose und Differenzialdia-
gnose der Kopfschmerzen

Die haufigsten Ursachen fiir Kopfschmerzen, die in
der Grundversorgung von Kindern und Jugendli-
chen gesehen werden, sind:

e Migrdne

« Spannungskopfschmerzen

o Akute (sekunddre) Kopfschmerzen (posttrauma-
tisch oder Infektions-bedingt)

In > Tab.6.25 sind die Charakteristika der Kopf-
schmerzen vom Spannungs- und Migranetyp aufge-
fithrt. Obwohl er selten vorkommt, muss auch ein
Kopfschmerz infolge von Hirndruck immer bedacht
werden.

In einer Erstanamnese konnen bereits viele Fragen
zum Kopfschmerz und zu allgemeinen Belastungs-
faktoren in Schule und Familie erhoben werden
(> Tab.6.26).

Um individuelle Ausloser fir die Kopfschmerzen
identifizieren zu konnen, ist die Auswertung eines
Kopfschmerzkalenders hilfreich. In einem Kopf-

Tab.6.26 Fragen zur Anamnese bei Kopfschmerz

Erstanamnese

« Wer in der Familie hat Kopfschmerzen oder Migrane?

« Ist das Kind/der Jugendliche sozial gut integriert? Wie
viele Freunde gibt es?

* Wie sind die Schulleistungen? Wie oft fehlt das Kind/
der Jugendliche wegen Kopfschmerzen?

« Wie viele Stunden taglich verbringt das Kind/der
Jugendliche mit digitalen Medien/digitalen Spielen?
(> Kap. 9.4)

« Wie oft nimmt der Jugendliche Schmerzmittel gegen
Kopfschmerzen? (An wie vielen Tagen pro Monat?
Seit wie vielen Monaten?)

* Was hilft? (z.B. Ablenken, Hinlegen)

* Hat es bereits eine Vorstellung beim Augenarzt ge-
geben? (Brechungsfehler? Stauungspapille?)

Tab.6.25 Charakteristika von Spannungs-, Migrane-Kopfschmerzen und Kopfschmerzen infolge erhéhten Hirn-

drucks

Intensitat MaBig

Verstarkt durch kérperliche  Nein

Aktivitat

Qualitat Dumpf, drlickend, ohne
Modulation

Lokalisation Ganzer Kopf, beidseitig,
,Wie ein zu enger Helm”

Dauer Stunden bis Tage

Ubelkeit und Erbrechen
Photophobie

Nein
Nein

MaBig bis stark Stark
Ja Ja

Driickend, ,wie im
Schraubstock”

Oft occipital

Pulsierend, stechend, an-
und abschwellend

Schulkind beidseitig, bifron-
tal, bitemporal, spéter unila-
teral

Kleinkind max. 4 h, oft deut-
lich kiirzer (2 h); Schulkinder
und Jugendliche 4 h bis 2-3

Dauerhaft oder episodisch

Tage
Ja Nachts, am friihen Morgen
Ja Nein



schmerzkalender werden iiber eine zuvor vereinbar-
te Zeit (z.B. 4-6 Wochen) Kopfschmerzdauer,
Schmerzstirke, Begleitsymptome, Ausloser/,indivi-
dueller” Stress und Medikation dokumentiert.

MERKE

Neben der Information fiir den Arzt beziiglich der Art des
Kopfschmerzes besteht ein wesentliches Ziel des Kopf-
schmerzkalenders, dem Patienten bewusst werden zu
lassen, welche individuellen Stressfaktoren bei ihm zu
Kopfschmerzen fiihren kénnen. Dies ist ein erster Schritt
zur Stresshewaltigung.

Die haufigsten Belastungsfaktoren fiir Kinder und

Jugendliche im Schulalter betreffen die Situation im

Schulalltag wie z.B.:

 Hohe Klassenfrequenz

o Reiziiberflutung (Lirm)

e Zu kurze Erholungsphasen mit geringem motori-
schem Ausgleich

o Starker Leistungsdruck

e Versagenserlebnisse

o Ungeloste Konflikte

 Gewalterfahrung einschliefllich Mobbing

Andere Belastungsfaktoren konnen eine schwierige

Familiensituation betreffen wie Arbeitslosigkeit,

Alkohol, Gewalt in der Familie, psychische Erkran-

kung eines Elternteils. Auch unregelmaflige Mahl-

zeiten, Fasten, mangelnde Fliissigkeitsaufnahme,

mangelnder Schlaf, korperliche Anstrengung, An-

algetikamissbrauch sowie Menstruation sind poten-

zielle Ausloser von Kopfschmerzen.

Bei Jugendlichen konnen mangelnder Schlaf,
durchgefeierte Néchte mit einem gednderten Schlaf-
Wach-Rhythmus, Alkohol (,binge drinking®), star-
ker Nikotinkonsum, illegale Drogen (> Kap. 9.3),
Mediensucht etc. zu Kopfschmerzen fiihren. Daran
sollte man insbesondere denken, wenn sich Jugend-
liche immer wieder am Montag in der Praxis vorstel-
len und um eine Schulentschuldigung oder Arbeits-
unfahigkeitsbescheinigung nachsuchen.

10% der Kopfschmerzpatienten berichten, auf ganz
bestimmte Lebensmittel empfindlich zu reagieren.

Jeder Mensch hat seinen individuellen Stress, der bei ihm
Kopfschmerzen ausldsen kann.
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Bei jedem Kind und jedem Jugendlichen mit Kopf-
schmerzen muss eine vollstindige internistische
Untersuchung zum Ausschluss einer organischen
Erkrankung durchgefithrt werden und eine neurolo-
gische Untersuchung zum Ausschluss eines zerebra-
len Prozesses.

Kinder mit normalem neurologischen Befund
und ohne weiteres Risiko benétigen kein EEG und
kein MRT.

Risikofaktoren, die eine Indikation fiir EEG/
MRT darstellen:

e Migrdne mit Aura

 Neurologischer, vor allem seitendifferenter Be-
fund

o Nichtlicher Kopfschmerz mit Erbrechen

o Anderung der Kopfschmerzsymptomatik

« Familidre Vorgeschichte fiir intrazerebrale Blu-
tungen und Hirntumoren

o Fehlendes Ansprechen auf Schmerztherapie

« Untypischer Kopfschmerz (Hinterkopf, Seiten-
wechsel bei Migrine)

o Krampfanfille

o Kinder unter 3 Jahren

U)VORSICHT
Kopfschmerzen die neu auftreten, heftig und bislang
nicht gekannt sind, die andauern, evtl. lageabhangig
sind, mit nachtlichem Erbrechen mit und ohne neurologi-
sche und emotionale Zeichen: dringender Verdacht auf
erhohten Hirndruck — sofort handeln, Einweisung in
Klinik.

6.8.5 Beratung und Behandlung

Die allgemeine Beratung gilt fiir alle primaren Kopf-

schmerzarten.
Ausfiihrliche Aufklirung von Kind/Jugendli-

chem und Eltern:

o Uber die Art der Kopfschmerzen und iiber ihre
grundsitzliche Ungefahrlichkeit

o Uber die Bedeutung der individuellen Ausléser
(Stressfaktoren), die sich aus dem Fiihren des
Kopfschmerztagebuches ableiten (alleine das
Fithren des Kopfschmerztagebuches zeigt oft
schon einen therapeutischen Effekt)
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Allgemeine Vorschlige zur Vermeidung der Kopf-

schmerzen (sowohl Migrine als auch Spannungs-

kopfschmerz):

 Regelmifiger und ausreichender Schlaf, regelma-
Bige Mahlzeiten, ausreichende Fliissigkeitszufuhr,
Freizeitaktivitdten aufnehmen (Sportverein!)

o UbermiBigen Medienkonsum einschrinken

(> Kap. 9.4)

o Eltern ermuntern, mit den Kindern/Jugendlichen
iiber ihre Probleme zu sprechen

e Bei Schulstress mit Schule/Klassenlehrer/Freun-
den sprechen und fiir Entlastung sorgen

o Zum Schulbesuch auch bei Kopfschmerzen er-
muntern (auf8er bei Migréineattacke), damit

Kopfschmerzen nicht zu schulvermeidendem

Verhalten fithren (,,negative Verstarkung®)
¢ Kinder und Jugendliche mit Spannungskopf-

schmerzen auftragen, sich von ihrem Schmerz

durch angenehme Gedanken oder Aktivititen
abzulenken (,,schwarze Schmerz-Gedanken in

»bunte schone Gedanken* umzuwandeln)
Nichtmedikamentdse Behandlungen:

Kénnen von Psychotherapeuten und/oder psy-
chologischen Einrichtungen eingeiibt werden:

o Entspannungsverfahren (z. B. progressive Mus-
kelrelaxation nach Jacobson),

o Biofeedback-Verfahren (z. B. EMG-Feedback)

o Kindgerechte kognitiv-verhaltenstherapeutische

Programme zur Stress- und Schmerzbewiltigung
Medikamentose Akuttherapie:

Grundsitzlich sollten Spannungskopfschmerzen
nicht medikamentos behandelt werden.

Bei akuten starken Kopfschmerzen empfiehlt sich
dasselbe Vorgehen wie bei einer Migrineattacke.
Medikamentése Therapie der Migréne:

1. Bei Ubelkeit:

- Domperidon 1 Tr./kg KG, max. 33 Tr. Einzel-

dosis

- Dimenhydrinat 40/70 mg Supp.

2. Bei leichten Attacken:

— Ibuprofen 10 mg/kg KG (Mittel der 1. Wahl)

- Paracetamol 15 mg/kg KG (Mittel der 2. Wahl)
3. Bei schweren Attacken: Sumatriptan Nasen-

spray 10-20 mg/ED als Nasenspray (> 12].)

Bei hiufigen Migrine-Attacken (1-mal pro Woche
oder mehr) und Schul-Fehlzeiten > 1-mal pro Monat
und Versagen der nichtmedikamentdsen Behand-
lungsansitze sollte eine medikamentdse Prophylaxe

erwogen werden. Am besten untersucht im Kindes-
und Jugendalter sind Flunarizin und Topiramat. Da
beide Medikamente potenziell erhebliche Nebenwir-
kungen haben konnen, ist die Einholung einer
Zweitmeinung z. B. in einer Kopfschmerz-Ambulanz
angeraten.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Inzwischen hat Mara den Kopfschmerzkalender ge-
fithrt und es zeigte sich, dass wihrend der einen Wo-
che Ferien die Kopfschmerzen nicht téglich auftraten
und sie ihr milder vorkamen. Sie war beim Augenarzt,
der eine Stauungspapille ausschloss, aber eine leichte
Kurzsichtigkeit feststellte - Brillenverordnung,

In der erweiterten Anamnese erwies sich Mara als
eher schiichtern und sensibel. Sie leidet unter dem
Verlust der Freundschaften bedingt durch den
Schulwechsel. Die schulischen Anforderungen und
die schlechteren Noten belasten sie.

Eine ausfithrliche internistische und neurologi-
sche Untersuchung war unauffallig.

Bei Mara handelt es sich um einen Spannungs-
kopfschmerz, bei besonderer Schmerzempfindlich-
keit (Bauchschmerzen), getriggert durch schulische
Belastungen.

Der von der Mutter vermutete Zusammenhang zu
einem Jahre zuriickliegenden Schadel-Hirn-Trauma
1. Grades ist nicht gegeben. Kopfschmerzen nach
solchen Traumen verschwinden innerhalb von drei
Monaten. Brechungsfehler werden haufig als Grund
vermutet, sind aber eher nicht ursichlich.

Gegen Migriane sprechen derzeit die Kopf-
schmerzcharakteristika und v.a. das Fehlen von ve-
getativen Zeichen. Da der Vater unter Migrane lei-
det, ist nicht ausgeschlossen, dass Mara auch einmal
Migrinekopfschmerzen erfahrt.

Mara sollte das Kopfschmerztagebuch weiterfiih-
ren, um ihre Kopfschmerzausloser zu erkennen. Thr
wurde geraten, einen Sport aufzunehmen, der ihr
Freude macht. Ein weiterer Beratungstermin in der
Praxis wurde verabredet.
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6.9 Schmerzen und/oder
Funktionsstérungen im
muskuloskelettalen System
Elke Jager-Roman und Wolfram Singendonk

Il Fallbeispiel

Paul, 5 Jahre alt, konnte heute Morgen nach dem
Aufstehen das rechte Bein nicht belasten, er weinte
und gab starke Schmerzen im Oberschenkel/Kniebe-
reich an. Der Vater trug ihn auf dem Arm in die Pra-
xis. Paul war am Tag zuvor noch kerngesund, er war
nicht hin- oder heruntergefallen.

Bei der Untersuchung hatte er kein Fieber, keine
Zeichen einer Allgemeinerkrankung. An Hiifte und
Oberschenkel waren keine Himatome oder Schwel-
lungen zu erkennen. Die Bewegung des rechten
Hiiftgelenks war in Auf8en- und Innenrotation hoch-
schmerzhaft eingeschrinkt. Sonografisch zeigte sich
ein Erguss im rechten Hiiftgelenk (> Abb.6.11).

Eine halbe Stunde nach Gabe von Ibuprofen
konnte Paul humpelnd laufen. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Hiiftgelenkserkrankungen kommen dif-
ferenzialdiagnostisch infrage?

o Welchen Stellenwert hat die Ultraschalluntersu-
chung bei Erkrankungen der Gelenke?

» Wann sind Laboruntersuchungen bei muskulos-
kelettalen Schmerzen angezeigt?

6.9.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Schmerzen im muskuloskelettalen System, sei es
akut oder chronisch, werden von Kindern Jugendli-
chen und deren Eltern als Alarmzeichen empfun-
den, und fithren (oft) zu einer Vorstellung beim Kin-
der- und Jugendarzt.

In jedem Lebensalter sind Traumata die hiufigste
Ursache dieser Schmerzen. 5% aller akuten Vorstel-
lungen in der Praxis betreften Jugendliche nach einem
Unfall, meist im Zusammenhang mit ihren sportli-
chen Aktivititen. Viele Kinder leiden in bestimmten
Lebensphasen unter sog. Wachstumsschmerzen (be-
nigne nichtliche Beinschmerzen), diese sind aber
meist nicht der Hauptvorstellungsanlass in der Praxis.
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Abb.6.11 Sonografie der Hiiftgelenke im ventralen Langs-
schnitt: Hufte rechts mit deutlichem Erguss zwischen Schen-
kelhals und Kapsel [R300]

Da Kleinkinder den Ort ihrer Schmerzen in der
Regel nicht angeben konnen, sind Schmerzen eher
aus ihrem Verhalten ablesbar, z.B. durch Schonhal-
tung und Ausgleichbewegung (Hinken, Humpeln)
einer Extremitat.

Der Kinder- und Jugendarzt hat zu entscheiden:
Kann ich das Problem nach umfassender Anamnese
und Untersuchung losen; welche diagnostischen
Schritte miissen eingeleitet werden; welche fachérzt-
liche Kompetenz (internistische, neurologische, or-
thopadische) muss ich hinzuziehen?

Die Aufgabe in der Grundversorgung ist es, eine
dem Problem angepasste Diagnostik zu veranlassen,
einen abwendbar schweren Verlauf rechtzeitig zu
erkennen und das Problem des Kindes/Jugendlichen
angemessen zu kommunizieren.

6.9.2 Das muskuloskelettale System

Kaum ein menschliches Organ-System ist bei Sto-
rungen so eng verkniipft mit Wachstum und damit
auch dem Alter des Kindes und Jugendlichen wie
das muskuloskelettale System. Jedes seiner Bestand-
teile, das sind das knocherne Skelett, der Bandappa-
rat, die Gelenke mit knorpeligen und bindegewebi-
gen Binnenstrukturen, die Muskulatur mit Sehnen
und ihren Ansétzen, konnen bei Storungen und Er-
krankungen einzeln oder gemeinsam betroffen sein.
Eine Erkrankung kann lokal auftreten (z.B. am
Kniegelenk) oder ein ganzes System betreffen (z.B.
mehr als vier Gelenke bei der juvenilen idiopathi-
schen Polyarthritis).

Die Ursache der meisten schmerzhaften Storun-
gen sind voriibergehender Natur (z.B. Prellungen),
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harmlos (,Wachstumsschmerzen®) oder heilbar
(z.B. Frakturen). Sehr wenige, seltene Erkrankun-
gen sind hochakut, potenziell chronisch verlaufend
(juvenile idiopathische Arthritis) oder gar lebensbe-
drohlich (z.B. Osteomyelitiden, maligne Systemer-
krankungen und Knochentumoren).

6.9.3 Klinisches Erscheinungsbild

Beispielhaft werden die klinischen Erscheinungsbil-
der der hiufigsten Vorstellungsgriinde beschrieben.

Schadelprellung

Sauglinge und junge Kleinkinder werden nach Sturz
vom Wickeltisch, elterlichem Bett, Sofa oder nach
Fall aus der Tragetasche vorgestellt. Bei Storungen
des Bewusstseins wird in der Regel der Notarzt geru-
fen, das Kind in der Kinderklinik vorgestellt und sta-
tiondr beobachtet. Hat das Kind zwar geschrien, war
aber nicht bewusstlos und hat sich anschliefend
wieder normal verhalten, stellen die Eltern das Kind
in der Praxis vor. Meist findet sich eine Prellmarke
unterschiedlicher Lokalisation und Gréfle am Scha-
del. Nach Hergang des Unfalls, bisherigem Verhal-
ten des Sauglings, griindlicher korperlicher Untersu-
chung und Aufklirung der Eltern tiber Hirndruck-
symptome wird in der Regel eine hiusliche Beob-
achtung addquat sein.

Pseudolahmung

Ein haufiger Vorstellungsgrund sind Kinder im Al-
ter von 1-4 Jahren, bei denen es zu einer Pseudolih-
mung durch einen plotzlichen Zug an einer oberen
Extremitdt gekommen ist (M. Chassaignac). Der
Arm wird leicht gebeugt im Ellbogengelenk und
Pronation des Unterarmes gehalten. Das Kind kann
nicht zugreifen, zeigt aber bei Ruhighaltung des Ar-
mes keine Schmerzen. Die Vorstellung erfolgt in der
Regel zeitnah.

Frakturen

Wesentliches Symptom bei Frakturen einer oberen
Extremitit ist die Schonhaltung mit Beugung im Ell-
bogengelenk und gestiitzt durch den nicht betroffe-

nen Arm. Haufig ist die Region der Fraktur ge-
schwollen. Durch Anamnese des Unfallhergangs
und vorsichtige Palpation, beginnend bei der Cla-
vicula (hiufigste geburtstraumatische Fraktur) und
weiter nach distal bis zum Handgelenk ldsst sich die
Fraktur meist lokalisieren. Auch werden Kleinkin-
der vorgestellt, bei denen Eltern die Schonung einer
oberen Extremitit (Vermeiden von Abstiitzen mit
der Extremitit) schon seit einigen Tagen beobachtet
haben. Ursache kann eine Stauchungsfraktur des
distalen Radius sein.

Frakturen der unteren Extremitdt werden selten
primér in der kinder- und jugendarztlichen Praxis
vorgestellt. Da die Kinder oder Jugendlichen die be-
troffene Extremitit in der Regel nicht mehr belasten
konnen, werden sie in der Notfallambulanz eines
Krankenhauses vorgestellt. Ausgenommen sind
Sauglinge mit schmerzhafter Bewegungseinschrin-
kung und/oder Schwellung einer betroffenen Extre-
mitét und Kleinkinder mit Spiralfraktur, die wegen
einer Gangstorung vorgestellt werden.

")VORSICHT
Kindesmisshandlung
Folgende Frakturen sind héchstwahrscheinlich nicht
akzidentell und sollten an Kindesmisshandlung denken
lassen (DD: Osteogenesis imperfecta):
« Frakturen der langen Réhrenknochen im Sauglingsalter
« Schédelfraktur
* Rippenfrakturen
« Multiple Frakturen ohne klare Atiologie
« Frakturen in unterschiedlichen Heilungsphasen

Hinken/Humpeln

Normal ist ein harmonischer, symmetrischer Gang.
Hochakut werden junge Kinder vorgestellt, wenn sie
morgens jegliche Belastung der Beine wegen
Schmerzen verweigern. Sie sind fieberfrei, im Liegen
wird das Bein in leichter Beugung in Hift- und
Kniegelenk auflenrotiert aufgelegt. Bei der Untersu-
chung ist insbesondere die Innenrotation im Hiift-
gelenk schmerzhaft eingeschrinkt (Coxitis fugax).
Nicht selten werden junge Kinder vorgestellt, bei
denen Eltern morgens oder im Tagesverlauf nach
Belastung zeitweise oder dauerhafte Verdnderungen
des Gangbilds bemerken. Dieses wird als Hinken
oder Humpeln beschrieben, ausgeldst durch die kiir-
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zere Belastungsphase des betroffenen Beines. Bei

entkleidetem Kind lassen sich durch eine Gang-

analyse die Etage und die betroffene Seite der Sto-
rung, d.h. Becken, Hiifte, Knie, Sprunggelenk oder

Fuf3, abschitzen.

o Ist die Hiifte betroffen, lduft das Kind mit gebeug-
ter Hiifte und Kniegelenk auf dem Vorfuf.

o Ist das Knie oder Sprunggelenk betroften, fehlt
die Kniestreckung, und der Fuf8 wird auflenro-
tiert aufgesetzt.

Dazu kénnen Asymmetrien der Konturen der unte-

ren Extremititen beobachtet werden, z.B. Schwel-

lung im Bereich der Gelenke und Muskelatrophie
proximal des betroffenen Gelenks (z. B. bei juveniler
idiopathischer Arthritis).

Jugendliche kénnen den Ort der Beschwerden gut
lokalisieren und Auskunft geben, wann die Schmer-
zen auftreten, z.B. Knieschmerzen nach korperli-
cher Belastung, beim Treppensteigen oder Sport. In
diesem Fall sieht man haufig eine teigige Schwel-
lung, selten auch Rétung im Bereich der Tuberositas
tibiae (M. Osgood-Schlatter). Auch der belastungs-
abhangige Fersenschmerz ist ein relativ hiufiger
Vorstellungsgrund von sportlich aktiven Schulkin-
dern: Der Fuf8 wird beim Gehen nicht iiber die Ferse
abgerollt, sondern zuerst mit dem Vorfuf§ aufgesetzt
(Ballengang z. B. bei Apophysitis calcanei).

Akutes Fieber und Schmerzen am
muskuloskelettalen System

Bei Kindern, die im Rahmen eines fieberhaften In-
fekts die Beine schmerzbedingt nicht mehr belasten,
konnen Hautbefund (Petechien) und periartikuldre
Odeme hinweisend sein (M. Schénlein-Henoch)
oder die schmerzhafte Palpation der Unterschenkel-
muskulatur (akute Myositis).

MERKE
Bei jedem Kind mit akutem Fieber, lokaler Schwellung,
Rotung, Schmerzhaftigkeit im Bereich des Skelettsystems
muss so lange eine septische Arthritis oder hdmatogene
Osteomyelitis angenommen werden, bis das Gegenteil
bewiesen ist. Diese Kinder sehen in der Regel krank aus
(,septisch”).
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6.9.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Bezogen auf den Ort der Schmerzen, zeigt sich fol-
gende Rangfolge bei der Vorstellungshaufigkeit:

o Schmerzen am Knie- oder auch an anderen Ge-
lenken

Weichteil(Muskel)-Schmerzen

o Schmerzen im Bereich der Fersen

o Schmerzen im Bereich der Hiifte

o Schmerzen im Bereich des Riickens

Das Alter des Kindes spielt bei allen differenzial-
diagnostischen Uberlegungen eine herausragende
Rolle.

Viele Erkrankungen des muskuloskelettalen Systems
treten nur in bestimmten Altersperioden auf.

Anamnese

Zu den wesentlichen allgemeinen anamnestischen
Fragen gehoren:
e Dauer des Schmerzes:

- Akut

- Rezidivierend mit schmerzfreiem Intervall

— Bereits linger bestehend
e Ort des Schmerzes:

- Gelenk(e)

- Muskulatur

— Sehnenansitze

- Knochen
 Begleitende Allgemeinsymptome:

— Fieber, Abgeschlagenheit

- Hautausschlag

- Vergroferung lymphatischer Organe

- Durchfille u.v. m.
Bei Gelenkschmerzen kann bereits im Vorfeld ge-
klart werden, ob es sich um einen entziindlichen
oder mechanischen Schmerz handelt (> Tab.6.27).

Untersuchung des Bewegungsapparates

Bei einem akuten, lokalisierten ,mechanischen®
Schmerz folgt eine lokale Untersuchung der Schmerz-
region.
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Tab.6.27 Anamnestische Fragen zur Abgrenzung von Entziindungs- und mechanischen Gelenkschmerzen

_ Entziindungsschmerz Mechanischer Schmerz

Morgenschmerz/-steifigkeit ++
Anlaufschmerz +
Tégliche Schmerzen ++
Gelenkschonhaltung +
Belastungsschmerz +
Dauerschmerz +)

—_—
+
~—

Nachtlicher Schmerz
(Cave: Tumorschmerz!)

Bei allen Schmerzen vom Entziindungstyp oder
unklaren Schmerzen beginnt die Befunderhebung
mit einer internistischen Allgemeinuntersuchung.
Es folgt die Untersuchung des gesamten Bewegungs-
apparats, auch wenn nur ein Kniegelenk schmerzt
und geschwollen ist (,ein Gelenk ist oft nicht al-
lein®).

Der Bewegungsapparat wird in anatomischer
Normalstellung bei aufrechtem Stand untersucht:
e Vonvorne

- Proportionen

- Symmetrie
Beinstellung
Muskelatrophien

- Lokale Konturen
¢ Von der Seite: Korperhaltung
e Von hinten

- Form der Wirbelsaule (beim Vorneigen: Rip-
penbuckel, Lendenwulst)

- Stand der Beckenkdmme

Es folgt eine Ganganalyse, um Asymmetrien und
Koordinationsprobleme zu erkennen.

Bei Verdacht auf eine rheumatische Erkran-
kung werden alle Gelenke untersucht mit
 Bestimmung des Bewegungsausmafles (im Sei-

tenvergleich!) und
o Palpation zur

— Schmerzlokalisation (Punctum maximum)

- Empfindlichkeit (z. B. bei rheumatischen Ge-
schehen eher magig; bei Osteomyelitis stark)

— Wirme (als Zeichen der Entziindung)

— Rotung (immer ein Zeichen der Entziindung -
meist bakterieller Natur; kaum je bei rheuma-
tischem Gelenk)

- Schwellung (teigige Synoviaschwellung oder
ddematoses Gewebe)

(+)

++

- Gelenkerguss (ballotierend)

- Gelenkmobilitit und Bandlaxitit werden am
Ausmafd der Mobilitdt der Ellbogen-, Knie-
und Sprunggelenke und anhand des Daumen-
Unterarmabstandes und der Extension der
Finger gegen den Unterarm gepriift. Das Fiih-
ren eines Tagebuchs iiber stattgehabte korper-
liche Aktivitdt (z. B. bei jungen Kindern Hiip-
fen und Toben auf den Betten; bei lteren Kin-
dern sportliche Aktivitdten) kann den zeitli-
chen Zusammenhang der Schmerzen zu
bestimmten Aktivitaten klaren helfen.

MERKE

7% der Bevolkerung haben eine Gelenk-Hypermobi-
litat. Bei belastungsabhangigen Knie- und Sprung-
gelenksschmerzen ist diese oft der einzige Befund einer
Normabweichung.

Nach Anamnese und klinischer Untersuchung wird
in der Regel geklirt sein, welcher Krankheitsgruppe
der Schmerz zuzuordnen ist:
« Einem lokalen Prozess aufgrund eines Unfalls
oder einer Kindesmisshandlung
- Prellung
- Distorsion
- Fraktur
 Einem mechanischen Problem durch strukturel-
le Veranderung am Gelenk
— Intraarticuldr: Meniskus-/Kreuzbandlédsionen;
Osteochondritis dissecans; Scheibenmeniskus
etc.
- Periarticular: M. Osgood-Schlatter, ,,Jumpers
knee®, peripatellires Schmerzsyndrom etc.
- Enthesopathie: Achillodynie
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e Einem bakteriellen oder autoimmunen Entziin-
dungsprozess am Gelenk oder Knochen
- Akute hamatogene Osteomyelitis
— Akute oder chronische Arthritis: reaktive Arth-

ritis, Lyme-Arthritis, juvenile idiopathische
Oligo- oder Polyarthritis

o Einer Allgemeinerkrankung mit Gelenkbeteili-
gung, z. B. virale Infekte, Schonlein-Henoch-Pur-
pura, familidres Mittelmeerfieber, Himophilie,
Sichelzellkrise, akutes rheumatisches Fieber,
chronisch entziindliche Darmkrankheit

« Einem benignen oder malignen Tumorgesche-
hen mit Knochenschmerzen

Osteoidosteom

- Non-Hodgkin-Lymphome

Leukdmie

Osteosarkom
- Ewing-Sarkom

» Unbekannte Ursache wie benigne nachtliche
Beinschmerzen (,, Wachstumsschmerzen®)

Benigne nachtliche Beinschmerzen: ,Wachstums-

schmerzen” versus maligne Erkrankungen.

Fast alle Eltern haben schon von nachtlichen ,Wachs-

tumsschmerzen” gehdrt oder sie kennen diese aus ihrer

Kindheit, weshalb Kinder erst nach einigen Episoden in

der Praxis vorgestellt werden. 15 bis 30 % aller Kinder

kennen diese Schmerzen.

Charakteristika von , Wachstumsschmerzen”

« Gesunde junge Kinder von (3) 4-9 (10) Jahren

« Akute, intensive nachtliche Beinschmerzen

* Dauer 10-60 Minuten

» Beide Beine wechselnd betroffen

« Sporadisch/rezidivierend auftretend (2-mal/Woche bis
1-mal/Monat)

« Vollige Schmerzfreiheit am folgenden Morgen

Sollten die genannten Charakteristika von Wachs-
tumsschmerzen in einem oder mehreren Items nicht
zutreffen, miissen andere Ursachen der néchtlichen
Beinschmerzen abgeklart werden.

MERKE

Nicht alle nachtlichen Beinschmerzen sind sog. Wachs-
tumsschmerzen.

Insbesondere die (seltenen) malignen Knochentumoren
im Jugendalter (Osteosarkom und Ewing-Sarkom) haben
bei verspateter Diagnose und Behandlung eine deutlich
schlechtere Prognose.
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Schmerzen nach Haufigkeit und
Lokalisation

Knieschmerzen

Sportlich aktive Jugendliche stellen sich hiufig be-
sorgt mit Knieschmerzen vor. Besorgt, weil sie be-
reits ahnen, dass sie mit ihrer Lieblingsbeschifti-
gung vielleicht pausieren missen. Ursichlich kom-
men repetitive Belastungen der Sehnenansitze und
peri- und intraartikulire Traumen infrage, aber
auch fiir Arthritiden ist das Kniegelenk ein bevor-
zugtes Gelenk (> Tab. 6.28).

Gelenkschmerzen

Gelenkschmerzen eines oder mehrerer Gelenke,
die langer als sechs Wochen bestehen, mit Morgen-
steifigkeit einhergehen und bei Belastung eher ab-
nehmen, sprechen fiir einen rheumatischen Pro-
zess.

Muskelschmerzen

Muskelschmerzen werden iiberwiegend durch Ver-
letzungen und entziindliche Erkrankungen ausge-
16st. Selten sind genetisch bedingte Storungen des
Muskels selbst, Stoffwechselstérungen, endokrine
Stérungen (z.B. Vit-D-Mangel), autoimmune und

Tab.6.28 Knieschmerzen

Ursache __Erkrankung |

Chronische « Hypermobile Gelenke

Uberlastung®  « Femurpatelldres Schmerzsyndrom

(repetitiver (Chondromalazia patellae)

Stress) * M. Sinding-Larsen, Jumpers knee,

M. Osgood-Schlatter

Trauma Bandlasion, Meniskuslasion, Fraktur

Diverses Baker-Zyste, Osteochondrosis dis-
secans, Scheibenmeniscus

Gelenk- « Juvenile idiopathische Arthritis, Lyme-

entziindung Avrthritis, Poststreptococcen-Arthritis
* Gelenknahe Osteomyelitis

Cave: Tumor  Osteosarkom (am haufigsten in der

Knieregion lokalisiert: distale Femur-,
proximale Tibiametaphyse)

* Die Palpation ist fiir diese Erkrankungen die hilfreichste
Untersuchungsmethode
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autoinflammatorische Erkrankungen und Schmerz-
verstirkungssyndrome (psychosomatische Storun-
gen).

Kleinkinder werden nicht wegen Muskelschmer-
zen vorgestellt, sondern Eltern bemerken eine zu-
nehmende Schwiche oder Veranderungen im Gang-
bild oder Verlust von motorischen Fihigkeiten.

Muskelkater ~ Schulkinder und Jugendliche stellen
sich durchaus mit akuten Schmerzen in bestimmten
Muskelgruppen nach ungewohnten korperlichen
Belastungen vor. Meist treten diese erst nach einem
Zeitintervall von 12-24 Stunden auf, weshalb sie
nicht auf die vorangegangenen Aktivitdten bezogen,
d.h. nicht als Muskelkater erkannt werden und den
Patienten verunsichern. Muskelkater des M. rectus
abdominis wird in der Regel als Bauchschmerzen
vorgestellt.

Muskelverletzungen  Sportlich aktive Jugendliche
berichten sehr genau, bei welcher Aktivitdt und in
welcher Region ein plotzlicher heftiger Schmerz in
der Muskulatur aufgetreten ist, dennoch: Muskelfa-
serrisse sind eher selten, meist handelt es sich um
Muskelzerrungen oder Quetschungen.
Epidemische Myositis (benigne akute Myositis
des Kindesalters) Neben den Myalgien bei akuten
Infektionskrankheiten kann eine akute Myositis so
heftige Schmerzen auslosen, dass die Patienten die
Belastung der betroftenen Muskelgruppe verweigern
und bei der Palpation iiber einen starken Druck-
schmerz (z.B. Wadenmuskulatur) klagen. Hiufigste
Erreger sind Enteroviren (z.B. Coxsackie-B-Viren,
Bornholmsche Erkrankung) aber auch Influenza-
und Adeno-Viren.

Aus der Anamnese (akutes Auftreten der Schmer-
zen, einhergehend mit entsprechenden Allgemein-
symptomen) und dem internistischen und neurolo-
gischen Untersuchungsbefund einschliefllich der
Untersuchung des muskuloskelettalen Systems ldsst
sich die Diagnose benigne akute Myositis bereits
vermuten. Eine laborchemische Untersuchung (Ent-
ziindungsparameter, Leukozyten, Thrombozyten,
CK, CK-MB und Troponin) stiitzt die Diagnose.

Viele Autoimmunerkrankungen kénnen mit ei-
ner Myositis einhergehen, ein bekanntes Beispiel ist
die Dermatomyositis. Bei Verdacht auf eine Autoim-
munmyositis sollte der Patient an eine Spezialabtei-
lung weitergeleitet werden.

Sehnenansatzschmerzen

Syn. Enthesiopathie, Insertionstendopathie. Schmerz-
zustinde durch Reizung der Sehnenansitze am Uber-
gang von der Sehne zum Knochen.

Diagnostik: palpatorisch (Punctum maximum)

o M. Osgood-Schlatter (aseptische Knochennekro-
se durch repetitiven Zug der distalen Patellasehne
an der knorpeligen Apophyse der Tuberositas ti-
biae bei Jugendlichen)

o Patellaspitzensyndrom M. Sinding-Larsen (asep-
tische Knochennekrose im Bereich der proxima-
len Patellaspitze bei Jugendlichen)

o Achillodynie, ,Fersenschmerz® (Insertionstendi-
nose der Achillessehne)

* Gracilissyndrom (Adduktorensyndrom, ,,Fufibal-
lerleiste®)

o Styloiditis radii und Styloiditis ulnae

« Epicondylitis lateralis humeri (,, Tennisellenbogen®)

DD: Beim Fibromyalgie-Syndrom werden diagnos-

tisch die schmerzhaften Ubergéinge vom Muskel zur

Sehne an 18 definierten Druckpunkten (= ,tender

points®) palpatorisch untersucht.

Huftschmerzen

MERKE
Bei Hiftgelenkserkrankungen wird der Schmerz oft auf
das Kniegelenk projiziert. Die meisten akuten Erkrankun-
gen des Hiiftgelenks sind dringend behandlungsbediirftig.
.Klagt ein Kind iber Schmerzen im Knie, vergiss die Un-
tersuchung der Hiifte nie" (> Tab.6.29)

Tab.6.29 Erkrankungen der Hiiftgelenke

Relativ haufig Alter des Kindes

Coxitis fugax (1) 5-6 (12) Jahre
(transiente Coxitis)

Aler des Kindes

Neurogene (CP) Huft- Abhangig von der Schwere
luxation der Tetraparese

M. Perthes 3-5Jahre; 3 : Q@ =4:1
Epiphysiolysis capitis Bezogen auf das Knochen-
femoris alter: @: 11-15 Jahre;

Jd: 13-17 Jahre

Gelenknahe Osteomyelitis 12 (bis 5) Jahre

Septische Arthritis
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Coxitis fugax (,,Hiiftschnupfen®): unklare Genese,
vermutet wird ein Zusammenhang mit banalen vira-
len Infekten. Der akute Gelenkerguss (sonografisch
darzustellen) erzeugt Schmerzen, die zu Hinken bis
zur Gehunfihigkeit fithren konnen. Unbehandelt
nimmt die Schmerzsymptomatik innerhalb einer
Woche kontinuierlich ab, Ibuprofen unterstiitzt die
rasche Besserung der Schmerzsymptomatik.

Ruckenschmerzen

MERKE
Riickenschmerzen sind bei jungen Kindern selten und
sollten immer an eine organische Ursache denken lassen.

20 bis 30% aller Jugendlichen kennen Riicken-
schmerzen. Sie stellen sich aber damit selten vor,
weil sie diese als harmlos einschitzen. Die haufigste
fassbare Ursache sind Myegelosen nach ungewohn-
ter korperlicher Betdtigung. Diese sind paravertebral
als Wulst sichtbar und palpabel und sprechen gut
auf Warmebehandlung und Riickengymnastik an.
Fiir die Hilfte der von Jugendlichen geklagten Rii-
ckenschmerzen findet sich kein organisches Korre-
lat (idiopathische Riickenschmerzen).
Skoliosen bereiten keine Schmerzen, dagegen
kann der M. Scheuermann mit sehr starken Schmer-
zen einhergehen.
Indikationen fiir eine weitergehende Diagnos-
tik mit Laboruntersuchung (z.B. bei Entziindungs-
zeichen) und bildgebenden Untersuchungen (Ront-
gen, MRT):
¢ Insbesondere Kinder
e Starke Schmerzen
o Dauer der Schmerzen > 4 Wochen oder zuneh-
mende Schmerzen
¢ Beeintrachtigung der Funktion der Wirbelsdule
 Neurologische Symptome (z. B. Stuhl- und Harn-
entleerungsstorung; Fuffheberschwiche)

o Begleitende Allgemeinsymptome (z.B. rotes
Auge; blutige Stithle, Gelenkschmerzen)

o Schonhaltung der Wirbelsiule
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Wann sollten bildgebende Verfahren
(Ultraschall, R6, MRT, CT) eingesetzt
werden?

Bei Erkrankungen des muskuloskelettalen Systems
kann die Ultraschalluntersuchung sehr hilfreich sein
im Hinblick auf differenzialdiagnostische Uberle-
gungen, die Indikation zur weitergehenden bildge-
benden Diagnostik und zur Vermeidung strahlenbe-
lastender Untersuchungen.

Hiufigste Indikation fiir die Sonografie sind Er-
krankungen der Hiiftgelenke, z.B. bei Verdacht ei-
ner Coxitis fugax, sowohl zur Erstdiagnostik und als
auch zum Verlauf (DD: M. Perthes). Am Kniegelenk
ist die Baker-Zyste sicher darstellbar. Bei Schwellun-
gen im Bereich der Gelenke lassen sich extra- oder
intraartikuldre Lokalisationen der Schwellung ein-
deutig differenzieren. Frakturen und Verdnderun-
gen an den Knochenoberflachen sind gut darstell-
bar, bediirfen aber zur Differenzierung in der Regel
weiterer Bildgebung. Bei entsprechender Expertise
sind Verletzungen der Muskulatur gut zu erkennen
(z.B. Einblutung des M. sternocleidomastoideus
beim Neugeborenen).

6.9.5 Beratung und Therapie

Viele Schmerzen im Bereich des muskuloskeletta-
len Systems beruhen auf harmlosen Ursachen, die
sich spontan bessern, dazu gehoren z. B. die benignen
nachtlichen Beinschmerzen, Prellungen, Muskelka-
ter, Coxitis fugax, akute Myositis und belastungsab-
hangige Gelenkschmerzen bei Gelenk-Hypermobili-
tat. Die jeweiligen Schmerzen kénnen symptomatisch
gelindert werden z.B. durch voriibergehende Scho-
nung der schmerzhaften Korperregion und/oder Ga-
be von schmerzstillenden Medikamenten (Ibuprofen,
Paracetamol). Eine gute Beratung von Eltern und
Patienten ist ausreichend und zielfithrend.

Nach dem Prinzip der partizipativen Entschei-
dungsfindung sind besonders sportlich aktive Ju-
gendliche mit langer anhaltenden belastungsabhan-
gigen Beschwerden zu beraten bei Diagnosen mit
guter Prognose wie z.B. M. Osgood-Schlatter und
den vielfaltigen Insertions-Tendopathien. Behand-
lungsvorschlage fiir diese Probleme sollten grund-
satzlich konservativ sein, dies insbesondere im Hin-
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blick auf tiberfliissige Diagnostik, nicht indizierte
Therapien (Steroidinjektionen) und strikte Sport-
verbote etc. Bei akuten Schmerzen konnen Eisbe-
handlungen, antiphlogistische Salbeneinreibungen
und voriibergehende Ruhigstellung Linderung ver-
schaffen. Manchmal ist ein Wechsel auf eine andere
Sportart angeraten. Kniebandagen oder Fersen-
Schockabsorber kénnen unterstiitzend wirken.
Auch konnen Sportlehrer oder Trainer um ein do-
siertes Aufbautraining der zur Sehnenreizung zuge-
horigen Muskelgruppen gebeten werden.

Frakturen werden von Kinderchirurgen oder
Kinderorthopdden primar versorgt. Diese beraten
tiber die Dauer der Ruhigstellung und das Verhalten
nach Entfernen der Schienen oder des zirkuldren
Gipsverbands. Aufgabe in der Grundversorgung
kann u.U. die Verordnung von Physiotherapie zur
Bewegungs- und Gangschulung sein.

Eine geschlossene, nicht dislozierte Klavikula-
Fraktur (Schaftfraktur mittleres Drittel) kann in der
Kinder- und Jugendarztpraxis durch einen Ruck-
sackverband oder eine Armtragschlinge versorgt
werden. Der Rucksackverband muss regelmiflig
kontrolliert und nachgespannt werden.

Bei Erkrankungen mit akuten Schmerzen und
Gangstorung wie z. B. bei der Coxitis fugax und der
benignen akuten Myositis des Kindesalters sind El-
tern zutiefst beunruhigt. Nach Sicherung der Diagno-
se werden die Eltern tiber das Krankheitsbild, den
Verlauf und v.a. die gute Prognose aufgeklart. Bei
Bedarf kann eine Schmerztherapie empfohlen wer-
den. Ist das Kind mit Coxitis fugax fieberfrei und in
gutem Allgemeinzustand, eriibrigt sich eine Labordi-
agnostik (Entziindungsparameter). Die Verlaufskon-
trolle erfolgt klinisch und sonografisch. Hat sich der
Gelenkerguss nach drei Wochen sonografisch nicht
vollstandig zuriickgebildet, sollte ein M. Perthes per
MRT ausgeschlossen werden. Bei der akuten Myosi-
tis mit unkompliziertem Verlauf (Schmerzfreiheit
innerhalb von 72 Stunden) ist eine klinische Kontrol-
le und eine Labor-Kontrolle nach 10-14 Tagen aus-
reichend. Bei nicht eindeutiger Diagnose sollte auf-
grund des breiten Spektrums an Differenzialdiagno-
sen eine stationdre Abklirung erwogen werden.

Sehr selten ergibt sich der Verdacht auf eine
schwerwiegende chronische (z.B. JIA) oder malig-
ne Erkrankung (z.B. Leukdmie, Osteosarkom). Das
,Uberbringen der schlechten Nachricht“ sollte in ru-

higer Umgebung, ohne Unterbrechung durch z.B.
Telefonate und in einem angemessenen Zeitrahmen
stattfinden. Der Arzt muss mental und emotional
gut vorbereitet sein. Es bedarf der Empathie fiir die
Situation der Eltern und des Patienten. In angemes-
sener Sprache soll iiber die Erkrankung und die Be-
handlungsmoglichkeiten aufgekldrt werden. Ver-
schiedene Mdglichkeiten (Einrichtungen) der weite-
ren spezialisierten Behandlung werden mit dem Pa-
tienten und seinen Eltern erortert und ein optimaler
Weg, angepasst an die Bediirfnisse des Patienten
und der Familie, gesucht. Wichtig ist die Versiche-
rung, dass der (grundversorgende) Arzt fiir das
Kind/den Jugendlichen und die Eltern weiter fiir die
kontinuierliche Grundbetreuung und bei Bedarf
auch als Mittler zur tertidren Einrichtung und zur
psychischen Unterstiitzung ansprechbar bleibt.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die Ultraschalluntersuchung der Hiiftgelenke zeigt

rechts eine Verbreiterung des echoarmen Bereichs

zwischen Schenkelhals und Kapsel (4-6 mm rechts
zu 1,5mm links). Es handelt sich also um eine Coxi-
tis (fugax).

« Differenzialdiagnostisch kommt eine akute septi-
sche Arthritis nicht in Betracht, da Paul kein Fie-
ber hat und in gutem Allgemeinzustand ist.

 Ein M. Perthes entwickelt sich langsam, die
Schmerzen sind belastungsabhingig.

« Die Epiphysiolysis capitis femoris tritt nicht im
Alter von fiinf Jahren auf.

« Die juvenile idiopathische Arthritis manifestiert
sich nicht zuerst am Hiiftgelenk.

« Eine Laboruntersuchung mit Bestimmung der
Entziindungszeichen eriibrigt sich.

LITERATUR
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6.10 Bauchschmerzen
Markus Schmitt

6.10.1 Akute Bauchschmerzen

Il Fallbeispiel

Ein siebenjihriger Junge klagt seit einem Tag tiber
krampfartige Bauchschmerzen im Mittelbauch. Seit
dem Vortag Inappetenz mit noch ordentlichem
Trinkverhalten, der Bauch ist leicht abwehrge-
spannt, im rechten Mittelbauch zeigt sich ein diskre-
ter Druckschmerz. Aktuell erstmals 39,7°C Fieber,
Stuhlgang zuletzt geformt. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Ist eine abwartende Haltung gerechtfertigt?

o Welche unverziigliche Diagnostik fordert die
geschilderte Situation?

o Welche therapeutischen Mafinahmen sind ge-
eignet?

Stellenwert in der Grundversorgung

Bei Klein- und Grundschulkindern stehen Bauch-
schmerzen mit 69% der Fille an erster Stelle aller
Schmerzzustinde. (Bei Jugendlichen dominieren
Kopf- und Regelschmerzen.) Bei Sduglingen wird allein
die Pravalenz von Koliken mit > 20 % angegeben. Die
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Schwierigkeit besteht darin, Krankheitsbilder, die un-
mittelbar behandelt werden miissen, herauszufiltern.

MERKE
1% der Falle bedarf der chirurgischen Intervention. Lei-
der sind Warnzeichen nicht immer fassbar, gerade wenn
das Kind friihzeitig vorgestellt wird. Daher sind eine hohe
Vigilanz des Untersuchers und eine gute Beratung der
Eltern gefordert.

Pathophysiologie

Bauchschmerzen entstehen mafigeblich durch drei
Mechanismen:

e Entziindung

e Dehnung

e Ischimie

Die Ubertragung des viszeralen Schmerzes erfolgt
tiber nicht myelinisierte, langsame C-Fasern des au-
tonomen Nervensystems iiber sympathische und
parasympathische Ganglien. Daher ist die Lokalisa-
tion viszeraler Schmerzen haufig diffus. Der somati-
sche Schmerz wird meist durch das Peritoneum und
anliegende Organe ausgelost und daher konkreter
wahrgenommen. Bestimmte Organe zeigen durch
segmentale Reprasentation ihren Schmerz in assozi-
ierten Dermatomen. Ischamiebedingte Schmerzen
gehen oft mit vegetativen Symptomen einher, die als
Warnzeichen dienen. Hier ist Eile geboten.

Tab.6.30 Haufige altersbezogene Differenzialdiagnosen akuter Bauchschmerzen

Sauglinge Kleinkinder M Jugendliche

Regulationsstérungen Gastroenteritis Gastroenteritis Gastroenteritis

(,,3-Monats-Koliken")

> Kap. 5.5

Gastroenteritis Obstipation Appendizitis Appendizitis

Obstipation Lymphadenitis mesenterialis Obstipation Obstipation

Harnwegsinfektion Harnwegsinfektion Funktionelle Bauch- Funktionelle Bauch-
schmerzen schmerzen

Virusinfekte Trauma Harnwegsinfekte CED

Hernien Virusinfekte Lymphadenitis Hodentorsion

Invagination Purpura Schoenlein-Henoch ~ Pneumonie Ovarialtorsion

Volvulus Fehlbildungen Purpura Schoenlein-Henoch ~ Dysmenorrhé

M. Hirschsprung Appendizitis CED Eileiterschwangerschaft

Fehlbildungen Abort
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Klinisches Erscheinungsbild

Bei kleineren Kindern finden sich indirekte
Schmerzzeichen wie Stohnen, Unruhe, Jammern,
Wimmern, Pressen, Schonhaltung mit angezogenen
Beinen, Bldsse oder halonierte Augen (Facies abdo-
minalis). Die Schmerzangabe von alteren Kindern
auflerhalb der Nabelregion weist auf ein betroffenes
Organ hin, wie auch ein lokalisierter Druckschmerz,
Resistenzen, hochgestellt klingende oder plitschern-
de Darmgeriusche. Eine Abwehrspannung findet
sich bei peritonitischer Reizung. Die rektale Unter-
suchung ist gerade bei der hiufigen Differenzialdiag-
nose »akute Obstipation® hilfreich. Sorgfiltige Aus-
kultation der Lunge (basale Pneumonie), Abklopfen
der Wirbelsdule und Nieren dienen der Erfassung
extraabdomineller Ursachen.

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Die Differenzialdiagnostik ist breit (> Tab.6.30),
altersbezogen unterschiedlich und umfasst auch ext-
ragastrointestinale und funktionelle Krankheitsbil-
der.

Akutes Abdomen

Definition: Plotzlich auftretender heftiger Bauch-

schmerz mit Bauchdeckenspannung

Leitsymptome bei Neugeborenen/Siduglingen:

e Schreien/Wimmern

o Aufgetriebenes, evtl. verfirbtes (gerétetes, livides,
glasiges) Abdomen, Abwehrspannung

o Schmerzhafte abdominale Resistenz

o Schlechter AZ; korperlicher Verfall

¢ Blut- und Schleimabgang

o Evtl. Fieber (Sepsiszeichen)

Leitsymptome bei dlteren Kindern:

¢ Schmerz

¢ Verkrampfte Haltung

 Gespannte Bauchdecken (Abwehrspannung)

o Erbrechen

Mafinahmen:

» Neugeborene, Sduglinge: sofortige Klinikeinwei-
sung (keine Zeit verlieren, Einweisung per NAW,
Differenzialdiagnose der Klinik tiberlassen)

o Altere Kinder: wenn vertretbar, Behandlungsver-
such mit Klistier (z.B. akute Stuhlverhaltung, sie-
he Differenzialdiagnose unten); Klinikeinweisung

"'V ORSICHT

Akutes Abdomen — ,Red Flags”
Sichtbar krankes Kind

« Peritonismus

« |leuszeichen

« L okaler Druckschmerz

e Evtl. blutige Stlihle

e Evtl. Schock

Akute funktionelle Bauchschmerzen

Der funktionelle Bauchschmerz umfasst die sicher
grofite Gruppe der Kinder, die wegen ,,Bauchschmer-
zen®, ,Nabelkoliken“ vorgestellt werden; ausfiihrli-
che Darstellung (> Kap. 8.3.3), rezidivierender
funktioneller Bauchschmerz (> Kap. 6.10.2).

Akute Obstipation

Symptome: Bauchschmerzen, keine Infektzeichen,

bei Schulkindern wird aus Schamgetiihl eine auffalli-

ge Anamnese oft nicht zugegeben. Bei élteren Kin-
der konnen obstipative Bauchschmerzen plotzlich
und hochakut auftreten, kommen in gebiickter Stel-

lung in die Praxis (> Kap. 8.3.2)

Diagnostik: palpable Resistenzen im linken Unter-

bauch, Stuhlimpaktation bei der rektalen Untersu-

chung, Abdominalsonografie.

Therapie:

o Erleichterung durch Klistier, z. B. 20 ml NaCl
0,9 % Spiilung bei kleineren Kindern < 3 Jahren;
Y3-1 salinisches Klysma 130 ml bei Kindern > 3
Jahre; Glyzerin-Klysma

o Stuhlregulation mit osmotisch wirksamen La-
xantien (Macrogolpréparate 0,5-2 Btl. pro Tag;
Lactulose bei jungen Sauglingen 2,5 ml pro Mahl-
zeit), endgiiltige Menge je nach Stuhlkonsistenz
und -frequenz

Bei osmotisch wirksamen Laxantien besteht kein Gewdh-
nungseffekt, die Therapie muss in der Regel Uber einen
langeren Zeitraum fortgesetzt werden.



Appendizitis

Symptome: Schmerzbeginn oft im Mittelbauch

nach rechts unten wandernd, oft Erbrechen, meist

kein hohes Fieber, zunehmender Druckschmerz

(DS) oder peritonitische Zeichen (bei Kleinkindern

selten, hiufig atypische Symptomatik).

Diagnostik:

o Ist der Palpationsbefund eindeutig (hochgradiger
lokalisierter DS im rechten Unterbauch), erfolgt
die stationdre Einweisung.

e Bei nicht eindeutiger Klinik ist die Labordiagnos-
tik mit milder CRP-Erhéhung und/oder modera-
ter Leukozytose hinweisend, die Sonografie ist
dann die zielfithrendere Untersuchung (Darstel-
lung der verdickten Appendix > Abb.6.12).

Therapie: Appendektomie.
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Die gegenwartig diskutierte Antibiotikatherapie einer
Lunkomplizierten” Appendizitis birgt Gefahren. Die Ent-
scheidung sollte dem Chirurgen Uberlassen bleiben.

Invagination

Symptome:

o Meist im 2. Sduglingshalbjahr (Peak): Akuter
Bauchschmerz mit Erbrechen (50 %), spiter ty-
pisch das ,wimmernde“ Kind, keine eigenstindi-
ge Aktivitit, Blasse, schmerzhafte Resistenz im
rechten Unter-/Mittelbauch

 Mit Leitstruktur (Lymphknoten, abdominale Tu-
moren) in jedem Lebensalter moglich, gefiirchte-
tes symptomarmes Intervall (> Abb.6.13)

Diagnostik: typischer Ultraschall mit Pseudokidney-

zeichen oder Zielscheibe, himbeergeleeartiger Stuhl.

Therapie: stationdre Einweisung, in bis zu 95 % ge-

lingt die hydrostatische Devagination. Bei verspite-

ter Diagnose drohen durch die verminderte Durch-
blutung Odem und Nekrose mit der Notwendigkeit
der operativen Resektion.

Eine verspatete Rota-Virus-Impfung (je nach Impfstoff
nicht > 24 Wochen [Rotarix®] bzw. 32 Wochen [Rota-
Teq®)) ist mit einer erhohten Invaginationsgefahr assozi-
iert und daher kontraindiziert.

EKLT (c) 2008

Abb.6.12 Verdickte Appendix [P292]

Abb.6.13 Kokarde bei ileocolischer Invagination [P292]
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Refluxésophagitis/Gastritis

Symptome: rezidivierender, auch nichtlicher Ober-
bauchschmerz, epigastrischer Druckschmerz, bei
plotzlichem Beginn an Helicobacter pylori denken,
anamnestisch Gabe von Steroiden, NSAID, Stress;
auch Verbrithung oder Trauma beachten.
Diagnostik: beim Schulkind und Jugendlichen
und typischer Klinik Behandlung mit Protonen-
pumpen-Inhibitor (PPI) auch ohne weitere Diagnos-
tik zunéchst fiir vier Wochen empfohlen. Bei Rezidi-
ven (oder zusitzlicher Symptomatik wie Anorexie,

Teerstithle, Gewichtsverlust) ~Osophago-Gastro-

Duodenoskopie (OGD) notwendig (> Abb. 6.14).

Therapie:

o PPI fiir 4 Wochen (Dosierung in > Tab.6.31;
bereits nach 1 Woche muss es hierbei zu einem
weitgehenden Verschwinden der Symptomatik
gekommen sein)

 Erndhrungsberatung (siureauslosende Speisen
und Getranke meiden)

o Gewichtsreduktion, optimierte Mischkost, Stress-
reduktion

f
[

Abb.6.14 Gansehautmukosa bei H. pylori-Gastritis [P292]

Tab.6.31 Tripletherapie bei H. pylori-Infektion

Medikament | Dosierung Maximal-
dosierung

Amoxicillin 50mg/d in 2 ED 2x1g
(immer)

PPI (immer) z.B. <30kg 2 x 10mg 2 x 20mg
Omeprazol >30kg 2 x 20mg

Clarithromycin -~ 20mg/d in 2 ED 2 x 500mg
Metronidazol 20mg/d in 2 ED 2 x 500mg

MERKE

Ein alleiniger Helicobacter-pylori-Nachweis (Stuhl; C13-
Test) bei einer Refluxdsophagitis ist keine Indikation fiir
eine Eradikation. Nur bei gastroskopisch nachgewie-
senem Ulkus bzw. gastroskopisch nachgewiese-
ner Entziindung durch Helicobacter pylori erfolgt die
Eradikation mittels Tripletherapie (> Tab.6.31).

Kontrolle durch C13-Atemtest oder Antigennach-
weis im Stuhl (beide gleich sensitiv 85-95 %).

Akute Bauchschmerzen — Fazit:

Die zu ergreifenden Mafinahmen héngen sehr von
der klinischen Prisentation ab. Liegt kein akutes
Abdomen vor, sind symptomatische Behandlung,
Wirme, Massage, Zuwendung entscheidend. Wurde
ein meldepflichtiger Erreger festgestellt, kann eine
Wiederzulassung zu Gemeinschaftseinrichtungen
nur nach den Mafigaben des IFSG erfolgen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Aufgrund der Klinik mit Fieber, Abwehrspannung
und lokalem Druckschmerz ist eine akut behand-

Abb.6.15 Omentum majus-Zyste [P292]



lungsbediirftige Erkrankung wahrscheinlich. In der
Abdomensonografie (> Abb. 6.15) kann eine grofle
zystische Struktur im rechten Oberbauch nachge-
wiesen werden. Der Laborbefund zeigt ein CRP von
120 mg/1 und eine Leukozytose von 18 GPT/1. Intra-
operativ findet sich eine infizierte Omentum majus-
Zyste. 1l

6.10.2 Chronisch rezidivierende
Bauchschmerzen

Il Fallbeispiel

Ein zehnjahriges Madchen stellt sich erstmalig vor:
Seit zwei Jahren leidet sie unter gelegentlichen hefti-
gen Bauchschmerzen mit Erbrechen. Die Episoden
dauern von wenigen Stunden bis zu drei Tagen, bei
den mehrfachen stationdren Aufenthalten in einer
allgemeinpddiatrischen Abteilung erhielt sie bilan-
zierte Infusionen bis zur Normalisierung der Situati-
on, Grofle und Gewichtsperzentile im Bereich der
unteren Norm. Der fiinfjdhrige Bruder ist schwerst-
behindert und bestimmt das Leben der alleinerzie-
henden Mutter. Bei vermuteter psychischer Genese
war eine Psychotherapie bisher erfolglos. Im Inter-
vall waren Laborwerte und Abdomensonografie un-
auffillig. OGD und Stuhlbefunde waren ebenfalls
nicht auffillig. Medikamentos waren die Episoden
nicht beeinflussbar. Jetzt wirken Kind und Mutter
verzweifelt. Das Kind ist blass, der Bauch bei An-
spannung nicht gut beurteilbar, die Peristaltik ge-
steigert. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Wie konnen banale von therapiebediirftigen Er-
krankungen unterschieden werden?

o Wann bedarf es weitergehender Diagnostik?

o Welche Erkrankungen sind weitgehend alters-
spezifisch?

o Wie ist bei sogenannten funktionellen Erkran-
kungen mit hohem Leidensdruck zu beraten?

Stellenwert in der Grundversorgung

Bei Bauchschmerzen handelt es sich mit ca. 15%
der Akutvorstellungen um eines der hiufigsten
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Symptome, die zur kinderdrztlichen Vorstellung
fithren. Bei Kleinkindern sind Bauchschmerzen die
haufigste, bei ilteren Schulkindern nach Kopf-
schmerzen die zweithdufigste Schmerzlokalisation.
20 % der Kinder leiden an rezidivierenden Episoden.
In 50% der Fille beklagen die Kinder Schmerzen
auch an anderen Korperteilen. Die Haufigkeit funk-
tioneller nicht organischer Storungen je nach Defini-
tion betrdgt bis zu 90 %. Trotzdem zeigen z.B. 12%
der Kinder Entziindungszeichen in der OGD, 20%
eine Lactosemalabsorption und 4 % eine im weiteren
Sinne entziindliche Darmerkrankung.

Somit haben wir es oft mit mehreren Diagnosen
unterschiedlicher Relevanz beim gleichen Patienten
zu tun, die unterschiedlich gewichtet werden miis-
sen.

Auch bei chronischen abdominalen Schmerzzu-
standen besteht eine breite Differenzialdiagnose mit
banalen bis akut lebensbedrohlichen Erkrankungen.
Zudem fiihren anhaltende Schmerzepisoden zu sozi-
alen Beeintrachtigungen mit weiteren Komorbidita-
ten.

Klinisches Erscheinungsbild

Einerseits wirkt die Vorstellung der Kinder mit rezi-
divierenden Bauchschmerzen gleichférmig mit
Schmerzlokalisation meist periumbilikal ohne be-
sonders aufregende Befunde. Andererseits kann
durch eine sorgfaltige Anamnese — vor allem unter
Einbeziehung des Kindes — und die Betrachtung von
Ernahrungs-, Stuhl- und schulischem Verhalten, er-
ginzt mit familidren Angaben, die Komplexitat der
Differenzialdiagnose eingegrenzt werden.

Definition

Man spricht von einem chronischen Bauchschmerz,

wenn er

o linger als 2 Monate besteht,

 mindestens 1-mal wochentlich auftritt und eine

 unmittelbare schmerzbedingte Beeintrichtigung
der Aktivitdt nach sich zieht.

Es konnen organisch bzw. nicht-organisch verur-

sachte (sog. funktionelle) Bauchschmerzen unter-

schieden werden (> Tab.6.32).
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Organisch verursachte chronische Bauchschmerzen

Tab.6.32 Organische Ursachen chronischer Bauchschmerzen und diagnostische Hilfen
DIEL 1Y Klinik Paraklinik




Tab.6.33 Einteilung funktioneller chronischer Bauch-
schmerzen (Auszug Rome-III-Kriterien)

* Funktionelle Dyspepsie (Lokalisation oberer GIT)

* Reizdarmsyndrom (unterer GIT, im weiteren Sinne
Stuhlgang-assoziiert)

* Abdominale Migrane (Begleitsymptome erinnern an
Migrane)

« Kindlich funktionelle Bauchschmerzen

Funktionelle Bauchschmerzen

Bei 90 % der rezidivierenden Schmerzepisoden fin-
den sich so — wie in der Definition beschrieben -
keine strukturellen und biochemischen Erkrankun-
gen und somit keine eindeutigen organbezogenen
Ursachen. Hier wird von funktionellen Beschwerden
gesprochen. Seit 2006 sind die mithevoll ausgearbei-
teten Konzepte als pddiatrische Rome-III-Kriteri-
en publiziert und gelten fiir Kinder zwischen 4 und
11 Jahren (> Tab.6.33).

Fur die Eltern ist hier entscheidend, dass der Arzt nach
einem strukturierten Muster Eltern und Patienten mit ein-
deutigen Botschaften fiihrt. Die Eltern diirfen nie das Ge-
fiihl haben, dass , der Kinderarzt nichts gefunden hat".

Im Ubrigen sind die Ubergiinge durch Schidigung
oder funktionell bedingte Schmerzen flieffend
(postenteritisches Syndrom* sehr variabel nach En-
teritis). Findet sich in der Differenzialdiagnostik kei-
ne Erkrankung, sind die Rome-III-Kriterien hilfrei-
che Orientierungspunkte.

Diagnostik

Fiir die Diagnostik rezidivierender Bauchschmer-

zen spielt die Anamnese eine besonders wichtige

Rolle. Es ist empfehlenswert, sie durch die Fithrung

eines Bauchschmerzprotokolls zu erweitern.

o Anamnestische Fragen
Zeitspanne, nachtlicher Schmerz, Begleitumstin-
de bei initialem Schmerz (Schwellensituation, In-
fektion,) Haufigkeit, Dauer, Charakter, Lokalisa-
tion, Nahrungsmittelzusammenhang, Stuhlfre-
quenz, Konsistenz, Bezug Erndhrung, soziales
Umfeld, Stuhlgang, Leidensdruck
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* Protokoll (hilft bei der itiologischen Zuordnung
und dient der Objektivierung)

- Zeitpunkt und Dauer der Beschwerden
Intensitit der Schmerzen (Skala 1-10)
Aufgenommene Nahrungsmittel vor der
Schmerzepisode
Konsistenz des folgenden Stuhlgangs
Evtl. begleitende Umsténde (Fieber, Erbre-
chen, Ausschlag)

o Befund (Inspektion, Palpation, Auskultation,
rektale Untersuchung)
« Labor (BB, Diff, CRP, Ferritin, Lipase, Bilirubin,

ALAT, IgA, Transglutaminase-Ak, T4, TSH)

e Urin (Leukozyten)
o Stuhl (Calprotectin, Bakterien, H. pylori-Antigen,

Parasiten, Lamblien)
 Sonografie (anatomische Auffilligkeiten, Passa-

gestorungen, Durchblutung)

o H,-Atemtest (Laktose, Fruktose, Transitzeit)

Il Fallbeispiel

Auflosung

Aufgrund der langen Vorgeschichte und des sub-
akuten Befunds weisen Sie das Kind nach telefoni-
scher Ankiindigung in eine Klinik mit padiatrischer
Gastroenterologie/Kinderchirurgie ein. Hier fillt in
der Sonografie mit gezielter Fragestellung eine sei-
tenverkehrte Lage der A. und V. mesenterica superi-
or auf, was auf eine Malrotation hinweist. Auf eine
gezielte bildgebende Diagnostik kann daher verzich-
tet werden. Trotz jetzt wieder unauffilliger Klinik
erfolgt laparoskopisch die Operation der Ladd'schen
Bénder und somit die Beseitigung der Dinndarm-
obstruktion. Die nicht so seltene embryonale Fehl-
bildung (1:600) ist beim Schulkind oft asymptoma-
tisch und beim jungen Saugling oft mit Volvulus
oder Strangulation ein akuter Notfall.
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6.11 Durchfall und/oder

Erbrechen
Markus Schmitt

Il Fallbeispiel

Ein dreijéhriger Junge wird wegen diinnerer Stithle
und Bauchschmerzen seit einem Jahr vorgestellt. Die
Mutter kommt aus Bolivien. Thre Heimat hat sie mit
dem Kind mehrfach besucht. Ein Nahrungsmittelzu-
sammenhang ldsst sich nicht finden. Die Eltern sind
genervt, das Kind wirkt bei leicht gebldhtem Abdo-
men nicht sonderlich krank und ist gut gediehen,
hat aber im letzten Jahr nicht zugenommen. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche pathophysiologischen Mechanismen
fithren zu Erbrechen und Durchfall?

o Wann ist eine weitergehende Diagnostik erfor-
derlich?

» Was sind die wahrscheinlichsten Differenzial-
diagnosen?

6.11.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Spucken und Erbrechen sind extrem haufig (50%).
Nur in weniger als 5% ist von einer relevanten ur-
sachlichen Erkrankung mit allerdings breiter Diffe-
renzialdiagnose auszugehen. Am héufigsten imponie-
ren — wie beim Durchfall - selbstlimitierende Infekti-
onen, die mit jahrlich drei Episoden/Kind angegeben
werden. Aufgrund notwendiger Krankschreibungen
fiir Eltern erfolgt trotzdem sehr hiufig die Vorstellung
in der Praxis.

6.11.2 Definitionen

Das durch Muskelkontraktionen reflektorisch ge-
steuerte Hervorbringen von vorher aufgenommenen
Nahrungsbestandteilen wird als Erbrechen bezeich-
net. Bei der Regurgitation kommt es zum passiven
Riickfluss aus Magen und/oder Osophagus in die
Mundhohle. Die Rumination bezeichnet ein z. T. als
lustvoll empfundenes Hochwiirgen von Magenin-
halt.

Eine pathologische Erhéhung der Stuhlfrequenz
mit Erhéhung des widssrigen Anteils bezeichnet man
als Durchfall. Es wird zwischen akuter (bis 14 Ta-
ge), persistierender (> 14 Tage) und chronischer
(> 14 Tage plus einem spezifischen Pathomechanis-
mus mit zugrunde liegender Erkrankung) Diarrho
unterschieden.

Erbrechen zeigt sich typischerweise in drei Pha-
sen mit Ubelkeit, Wiirgen und Hervorbringen der
Nahrung, die allerdings auch fiir sich allein auftreten
konnen. Die anatomische Schaltzentrale liegt im
Hirnstamm mit Afferenzen aus Gro3hirn, Sinnesor-
ganen, Kleinhirn und Vagus, der auch Fiillungszu-
stinde des Gastrointestinaltrakts (GIT) meldet, und
mit Efferenzen zur glatten Muskulatur von Magen,
Osophagus und Pharynx. Dariiber hinaus ist das
Brechzentrum durch Chemorezeptoren mit diversen
Stimuli wie Toxine, Medikamente und Stoffwechsel-
produkte aktivierbar, was die breite Differenzialdia-
gnose Erbrechen auslosender Erkrankungen erklart.
Als Neurotransmitter fungieren u. a. Serotonin, His-
tamin und Dopamin, deren Antagonisten als Anti-
emetika eingesetzt werden.

Bei den Durchfillen kann man zwischen osmoti-
scher (inaddquate Verdauung oder fehlende Auf-
nahme von osmotisch wirksamen Nahrstoffen mit
Verbleib von H,0 im Darmlumen) und sekretori-
scher Diarrho (Aktivierung von Fliissigkeitsproduk-
tion der Mucosa oder nahrungsunabhéngiger Fliis-
sigkeitsverlust durch eine beeintrichtigte Mucosa)
unterscheiden. Gesteigerte Peristaltik mit verringer-
ter Resorptionszeit fiir die Wasserriicksesorption im
Dickdarm fithrt ebenfalls zu Durchfillen. Eine Stea-
torrho fithrt zu gesteigerten Stuhlmengen, die eben-
falls als Durchfall interpretiert werden.



6.11.3 Klinisches Erscheinungsbild

Warnsymptome und Leidensdruck bestimmen das
weiter Prozedere.
 Bei wiederholtem Erbrechen und héufigen
Durchfillen zeigen sich bei Dehydratationsge-
fahr entsprechende Symptome. Hier liegt meist
eine infektiose Genese vor.
 Anhaltendes Niichternerbrechen weist auf ei-
nen erhohten Hirndruck hin. Hier ist das Augen-
merk auf weitere Zeichen wie (okzipitaler) Kopf-
schmerz, Gangstorungen und Ausfallserschei-
nungen zu achten.
« Gelblich-griinliches Erbrechen spricht fiir eine
Obstruktion jenseits der Papilla vateri.
Im Sauglingsalter gilt ein gastrodsophagealer Re-
flux (GOR) mit haufigem Spucken und Erbrechen
als physiologisch (bis 70 % mit vier Monaten, ,,Spei-
kinder — Gedeihkinder®). Bei einer Refluxkrankheit
(GORD) kommen relevante intestinale oder extrain-
testinale Symptome hinzu, die nach Lebensalter va-
riieren (Erbrechen, Nahrungsverweigerung, Gedeih-
storung, Unruhe, Jammern, Aspiration, Husten,
Atemwegsinfekte, pulmonale Obstruktion, Sodbren-
nen, Schmerzen, Heiserkeit, Bluterbrechen, Teer-
stuhl, auffillige Bewegungsmuster von Kopf und
Hals).

MERKE

Bei Kindern mit schwerer Mehrfachbehinderung wird zu
selten an eine gastrodsophageale Refluxkrankheit ge-
dacht.

Ausgesuchte Erkrankungsbilder
Akute infektiose Gastroenteritis

Symptome: Beginn in der Regel mit Ubelkeit/Erbre-
chen und spiter einsetzendem Durchfall (1-2 Tage),
je nach Fliissigkeitsverlust AZ-Verschlechterung,
fieberhafte und nicht-fieberhafte Verlaufe, gebldhtes
Abdomen, Bauchschmerzen, Peristaltik ++, dhnli-
che Erkrankungen im Umfeld.

Diagnostik:

« Kind wiegen und Gewichtsverlauf dokumentieren!
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o In der Regel keine Erregerdiagnostik notwendig,
nur in Abhangigkeit vom klinischen Bild (z.B.
Blut im Stuhl: rationelle Stufen und Stuhldiag-
nostik)

« Einweisung in Abhéngigkeit von aktuellem Status
bzw. Verlauf

Therapie:

e Orale Rehydratation: Fliissigkeitsverluste
(> Tab.6.34) ersetzen:

Menge = Tagesbedarf + Fliissigkeitsverlust (bei
5% KG Fliissigkeitsverlust zusétzlich ca. 50 ml/
kg KG)

Bei andauerndem Fliissigkeitsverlust {iber Stuhl
und Erbrechen zusitzlich die Perspiratio (Fieber)
einberechnen. Bei nicht ausreichendem Trinken
und anhaltendem Erbrechen — stationére Ein-
weisung!

Flissigkeit ersetzen mittels Glukose-Elektrolyt-Tee ge-
maB der WHO-Lésung (fertige Konzentrate via Apothe-
ke) oder: auf eine 200-ml-Flasche 2 gehéufte Teeloffel
Traubenzucker und eine gute Prise Salz.

o Erndhrung: anfangs stérkereich (z. B. Kartoffeln,
Reis, Nudeln, Salzstangen, Zwieback), rasche
Normalisierung der Erndhrung anstreben, auf
Wiinsche des Kindes eingehen.

Vermeiden: Frischmilch, kochzuckerhaltige Ge-
tranke

Tab.6.34 Einteilung des Fliissigkeitsverlusts

KG-Fliissig- Beobachtungskriterien
keitsverlust

Leicht: bis 5%  Guter bis befriedigender AZ, keine

KG-Verlust oder nur geringe Symptome
Mittelschwer: Reduzierter AZ, Turgor vermindert
5-10 % KG- (Haut teigig), Schleimhdute trocken
Verlust — stationdre Einweisung, wenn
das Kind schlecht trinkt!
Schwer: Schlechter AZ (Somnolenz), hohes Fie-
> 10% KG- ber (Volumenmangel), stehende Haut-
Verlust falten, Schleimhaute ausgetrocknet,

eingesunkene Fontanelle (Saugling)
— stationdre Einweisung immer
erforderlich!
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¢ Medikamente wie der Sekretionshemmer Raceca-
dotril (ab > 3 Monaten) und Probiotika verkiirzen
nach Studienlage die Gesamtdauer, nicht aber
Krankenhauseinweisungen bei schweren Verlaufen
» Umgebung schiitzen: auf Hygiene wie hiufiges
Héndewaschen hinweisen; Kind darf nicht in Ge-
meinschaftseinrichtungen
Rationelle Stufen und Stuhldiagnostik gezielt (epi-
demische Fragestellung [a], V.a. Immundefekt [b],
bekannte chronische Erkrankung [b], blutige Diar-
rhoen [c], ausgeprigte oder anhaltende Symptoma-
tik [b, ¢, d], Reiseanamnese [d])
a. Noro-Rotavirus
b. CMV, Adenoviren, Kryptosporidien, Micro-
sporidien, Mycobacterien
c. Bakterielle Erreger, EHEC, Clostridium-
difficile-Toxin
d. Lamblien, Amében, Parasiten

Lactose-/Fructosemalabsorption

Osmotische Diarrhéen durch die hiufigen Kohlen-
hydratmalabsorptionen lassen sich in der Regel ana-
mnestisch zuordnen. Mindestens 25 % der mitteleu-
ropdischen Bevolkerung sind betroffen. Allerdings
leiden die wenigsten unter profusen Diarrhéen. Nur
bei nicht eindeutigem Nahrungsmittelzusammen-
hang ist ein H,-Atemtest hilfreich. Reduktion der
auslosenden Nihrstoffe auf das vertragliche Mafd
mit Einsatz von Lactose-armen Produkten sollte an-
gestrebt werden.

Gastrodsophagealer Reflux (GOR)

Goldstandard der Diagnostik ist die Osophago-Gast-
ro-Duodenoskopie (OGD). In der Behandlung der
GORD sind symptomatische, didtetische, medika-
mentdse und chirurgische Optionen abzuwidgen.
Gastrogsophageale Refluxepisoden sind bis zu 4%
der Gesamtzeit physiologisch, beim Saugling deut-
lich héher und nur bei Beschwerden pathologisch
(Speikind - Gedeihkind).

Linksseitenlage und Andicken der Nahrung redu-
zieren Erbrechen und Regurgitationen bei Sauglin-
gen. Bei Kindern iiber zwolf Jahre kann bei typischer

Symptomatik ein medikamentoser Behandlungsver-
such mit PPI wie bei Erwachsenen auch ohne Endo-
skopie eingesetzt werden. Liegen Mehrfachbehinde-
rungen vor, werden auch bei jiingeren Kindern Auf-
wand und Risiken der Endoskopie im Vergleich zur
Medikamentengabe bei nicht gesicherter Diagnose
abgewogen. Bei extraintestinaler Manifestation gilt
der Therapieerfolg durch PPI als Bestitigung der Di-
agnose. Bei Unklarheiten kann eine pH-Metrie mit
Impedanzmessung beim Subspezialisten erfolgen.

Manchen Nahrungsmitteln wird als nicht IgE-
vermittelte Unvertraglichkeit ein negativer Einfluss
auf die Motilitat eingerdumt, sodass die Elimination
wie Meiden von Kuhmilch ein probates Mittel sein
kann.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Bei der Reiseanamnese besteht der Verdacht auf
eine chronisch infektidse Erkrankung. In der Stuhl-
diagnostik fordern Sie gezielt eine Untersuchung auf
Parasiten an, da diese haufig iibersehen werden. Es
findet sich eine Lambliasis. Nach einwdchiger The-
rapie mit Metronidazol bessert sich die Symptoma-
tik und der Junge wird beschwerdefrei. 1l
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6.12 Nahrungsmittel-assoziierte
Erkrankungen
Markus Schmitt

Il Fallbeispiel

Die eineinhalbjéhrige Lisa wurde wegen zunehmender
Schlappheit vorgestellt, erschreckenderweise laufe sie
nicht mehr und sei lethargisch. Seit der U6 hat sie
nicht mehr zugenommen, im Untersuchungsbefund
féllt Thnen ein geblihtes ausladendes Abdomen und
eine Hypotonie auf. Das Essverhalten sei nicht auffdl-
lig, die Erndhrung ausgewogen. Das Einzelkind wird
von der Mutter sehr liebevoll umsorgt.

Fragen zum Fallbeispiel

e Wie kann man bei V.a. Nahrungmittelunvertrag-
lichkeit diagnostisch zum Ziel kommen?

o Welche Untersuchungen helfen, bedrohliche All-
ergien rechtzeitig zu erkennen?

o Welche sinnvollen Schnittstellen zum Subspezia-
listen sollten genutzt werden?

6.12.1 Stellenwert in der Grundver-
sorgung

Ob Lebensmittel gut vertragen werden oder reale
bzw. von den Eltern gefiithlte Symptome ausldsen,
sind im Alltag des Pédiaters haufig gestellte Fragen.
Sie drehen sich um Ursachenforschung zu Bldhun-
gen und Hautauffalligkeiten iiber atopische Manifes-
tationen bis hin zu lebensbedrohlichen Anaphylaxi-
en. Entsprechend schwierig sind Privalenzangaben
zu dem Gesamtkomplex. Je nach Definition reagieren
bis zu 10 % aller Sauglinge und Kleinkinder allergisch
auf Nahrungsmittel, ein Viertel davon auf Kuhmilch.

Die Lactose- und Fructosemalabsorption gehoren
zu den héufigsten Krankheitsbildern tiberhaupt
(25% der Kaukasier). Die Zoliakie, die nach Diagno-
sestellung eine konsequente Gluten-freie Erndhrung
fordert, ist ebenfalls nicht selten (0,5 %).

6.12.2 Definition

Sehr simplifiziert, aber dadurch auch klar wird die
Nahrungsmittelunvertriglichkeit als eine auffilli-

225

ge, meist unangenehme reproduzierbare Reaktion
auf bestimmte Nahrungsbestandteile angesehen.
Prinzipiell entstehen Symptome entweder durch
Uberempfindlichkeit oder Intoleranz. Bei den im-
munologisch vermittelten werden IgE- und nicht
IgE-vermittelte Reaktionen unterschieden.

6.12.3 Klinisches Erscheinungsbild

Beim atopischen Kind zeigen sich Nahrungsmittel-
assoziierte Symptome an den Atemwegen, der Haut,
im GIT und im Herz-Kreislaufsystem. Es findet sich
hier in der Regel ein erhdhtes spezifisches IgE, was
fiir die Diagnose hilfreich ist, aber nicht beweisend.

Bei potenziell lebensbedrohlichen Anaphylaxien kein
Zeitverzug — padiatrischer Allergologe, Notfallmedika-
mente, Epinephrin-Autoinjektor, spezielle Diagnostik!

Die Kuhmilchprotein-induzierte Enteroproktoko-
litis auch beim ausschliefilich gestillten Séugling ist
eine nicht IgE-vermittelte, oft mit blutigen Stuhlbei-
mengungen einhergehende Unvertraglichkeit. Ab-
dominale Koliken, Erbrechen, Durchfille mit
Schleimauflagerungen kommen vor. Eine kuhmilch-
freie Erndhrung fithrt zu prompter Besserung.

Bei fehlenden Beschwerden und nur leicht blutig be-
sprenkelten Stilhlen ist eine abwartende Haltung unter
Muttermilcherndhrung gerechtfertigt. Eine milchfreie Di-
at der Mutter erweist sich hier oft als hilfreich.

Die Zoliakie fithrt durch Zottenatrophie im Diinn-
darm zu einem Malabsorptionssyndrom mit Ge-
deihstorung, geblahtem Abdomen und Durchféllen.
Da es sich um ein héufiges und sich oft atypisch ma-
nifestierendes Krankheitsbild handelt, sind auch bei
nur geringen Verdachtsmomenten Antikorper ge-
gen die Gewebstransglutaminase und ein Gesamt-
IgA zu bestimmen. (Bei IgA-Mangel ist die Antikor-
perproduktion eingeschrinkt und so nicht informa-
tiv.) Eine Duodenalbiopsie sichtert die Diagnose.
Gibt es in der Anamnese zwar Anhaltspunkte fiir
Nahrungsmittel-induzierte Beschwerden, aber in
der allergologischen und gastroenterologischen Dia-
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gnostik keinen Nachweis fiir eine der o.g. Erkran-
kungen, sind Eliminationen oder eine gezielte Pro-
vokation mit einem moglichen Ausloser im hiusli-
chen Setting bis hin zu einer DBPCFC (doppel blind
Placebo-kontrollierten Nahrungsprovokation) in ei-
ner spezialisierten Abteilung zielfithrend. Bei Diat-
empfehlungen miissen mogliche klinische Verbesse-
rungen gegen psychosoziale Folgen durch den Eli-
minationsaufwand abgewogen werden.
Warum sollte ein padiatrischer Gastroenterolo-
ge bei Zoliakie hinzugezogen werden?
Der padiatrische Gastroenterologe
o sichert die Diagnose durch endoskopisch durch-
gefithrte Biopsie.
o darfin seltenen Fillen auf eine Biopsie verzichten.
o Dberit {iber Risiken (z.B. Diabetes bis zu 10 % im
Verlauf), Familienscreening und Komplikationen.
o iberpriift den Verlauf (latente, potenzielle, re-
fraktire Zoliakie) und Mangelerscheinungen.
o koordiniert Didtberatung und Kontakt zu lokalen
Patientengruppen.

MERKE
Bei Malabsorptionssymptomen von mehr als einem Nah-
rungsbestandteil sowie bei Obstipation, Wachstumssto-
rung, Eisenmangelanamie, Lethargie, Irritabilitat, psy-
chomotorischer Retardierung eines vorher gesunden
Kindes, Anorexie, Aphthen und Arthralgien auch an eine
Zoliakie denken!

Il Fallbeispiel

Auflosung

Der Verlust der Gehfihigkeit ist eine dramatische
Angelegenheit. Durch Klinik, Labor und Ultraschall
wird eine entziindliche Erkrankung am Bewegungs-
apparat weitgehend ausgeschlossen. Da das ausla-
dende Abdomen an eine Zoliakie erinnert, werden
u.a. Transglutaminase-Antikorper mit pathologi-
schem Ergebnis bestimmt und die Verdachtsdiagno-
se bioptisch bestitigt. Unter glutenfreier Erndhrung
kommt es rasch zu einer Verbesserung. 1l
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6.13 Gastrointestinale

Blutungen
Markus Schmitt

Il Fallbeispiel

Ein dreijidhriges Méadchen hat seit sechs Monaten ge-
legentlich schleimige Blutbeimengungen im Stuhl
ohne weitere klinische Auffilligkeiten. Die Eltern
geben an, dass zwischenzeitlich eine Himorrhoide
nach dem Stuhlgang zu sehen sei. 1l

Fagen zum Fallbeispiel

o Welche Erkrankungen fithren zu analem Blutab-
gang oder zu Bluterbrechen?

o Welche diagnostischen Schritte sind zielfithrend?

6.13.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Magen-Darm-Blutungen gehéren fiir die Eltern zu
den bedrohlichsten Symptomen und fithren daher
oft zu unverziiglicher Vorstellung beim Kinder- und
Jugendarzt. Zum Gliick sind die wenigsten Blu-
tungsereignisse lebensgetihrdend, eine Diagnose al-
lerdings zur prognostischen Einschitzung zwin-
gend. Bei Kindern betreffen mindestens drei Viertel
der Blutungen den unteren Magen-Darm-Trakt.
Uber die Privalenz im Kindesalter gibt es keine ver-
lasslichen Daten, sie liegt aber deutlich unter 1 %.

6.13.2 Klinisches Erscheinungsbild

Bluterbrechen zeigt sich rotlich oder kaffeesatzartig in
Abhingigkeit vom Kontakt zu Magensdure. Beachtet
werden sollten auch Blutungsquellen im HNO-Bereich.



Bei analem Blutabgang werden

o Teerstuhl (ebenfalls nach Siurekontakt aus dem
oberen GIT),

o Himatochezie (frisches Blut) und

o okkultes Blut (nicht sichtbar) unterschieden.

Die verlorenen Blutvolumina werden in der Regel

tiberschitzt, bei hdmodynamisch wirksamem Blut-

verlust zeigt sich eine auffillige Klinik (Hautperfusi-

on, Blisse, Blutdruck).

Ubersicht der haufigsten
Differenzialdiagnosen

Blutungen des oberen
Gastrointestinaltrakts (GIT)

Erbrechen von verschlucktem Blut:

* Bei gestillten Kindern blutige Brustwarzen der
Mutter beachten, Nasenbluten, Zahnverlust

o Weiteres Vorgehen: Beratung, Abkldrung HNO

Entziindung/Ulzera von Osophagus/Magen/Duo-

denum:

o Stress, Steroidemedikation, NSAID, Mehrfachbe-
hinderung

o Weiteres Vorgehen: Uberweisung zum Kinder-
gastroenterologen (- OGD)

Blutungsdiathese:

 Anamnese, Haut/Gelenksblutungen

o Weiteres Vorgehen: Labor

Blutungen des unteren GIT

Infektiose Colitis:
« Blutige Diarrhéen, krampfartige Schmerzen

o Weiteres Vorgehen: Isolation, Erregerdiagnostik
(TPER, Clostridien)

"'V ORSICHT
HUS: daher immer Urinteststreifen benutzen (Hdmoglo-
bin)

Analfissur:

o Defikationsschmerz, Blut oft nur am Toiletten-
papier (hellrot), Obstipation, typischer Analbe-
fund bei Spreizen des Anus

o Weiteres Vorgehen: Analhygiene, Wundsalbe,
Stuhlregulation
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Polypen:

o Schleimig rétliche Blutauflagerungen mit symptom-
freien Intervallen, meist juveniler Polyp, oft distal

o Weiteres Vorgehen: Uberweisung zu Kindergast-
roenterologen (— Koloskopie mit Polypektomie)

Kuhmilchproteinallergie:

« Blutige Diarrhéen oder blutig besprenkelter
Stuhl, gestillte und/oder mit Kuhmilchformula
erndhrte Sauglinge

o Weiteres Vorgehen: Umstellen auf extensiv hyd-
rolysierte Formula (eHF) bzw. Aminoséuren-For-
mula (AF), ggf. Uberweisung zu Kindergastroen-
terologen

Chronisch entziindliche Darmerkrankung:

« Blutige Diarrhden, Stuhldrang, Defikations-
schmerz > 14 Tage

o Weiteres Vorgehen: Labor, Uberweisung zu
Kindergastroenterologen (— Koloskopie)

Meckel-Divertikel:

 Himatochezie, Teerstiihle

o Weiteres Vorgehen: Meckelszintigrafie, MRT,
Laparoskopie

Il Fallbeispiel

Auflosung

Weder bei der Inspektion noch bei der rektalen Un-
tersuchung finden Sie eine Erkldrung. Daher bitten
Sie die Eltern, ein Foto mit dem Handy anzufertigen.
Hier zeigt sich ein vom Aspekt her klassischer juve-
niler Darmpolyp (> Abb.6.16), der im Verlauf en-
doskopisch mit Metalldrahtschlinge und Strom ent-
fernt wird. 1l

Abb.6.16 Klassischer juveniler Darmpolyp [P292]




228 6 Akute Vorstellungsanlasse

LITERATUR

Gershman G. Gastrointestinal Bleeding. In: Bercowitz's
Pediatrics A Primary Care Approach. WB Sounders
Company, 2014.

Henker J, Winkler U. Blutige Stlihle im Kindesalter.
Padiatrie hautnah. 2000; 5: 200-202.

Lifschitz CH. Pediatric Gastroenterology and Nutrition in
Clinical Practice. New York: Marcel Dekker Inc., 2002.

Rodeck B. Zimmer KP Padiatrische Gastroenterologie Hepa-
tologie und Erahrung. Heidelberg: Springer, 2012.

6.14 Gedeihstérungen im
Kleinkind- und Schulalter
Stephan Wienhold

Il Fallbeispiel

Aktueller Vorstellungsgrund: Drei Jahre altes
Médchen, Vorstellung wegen rezidivierender
Bauchschmerzen. Diese waren in den letzten Wo-
chen mit zunehmender Haufigkeit und wechselnder
Intensitdt aufgetreten. Appetit maflig, gemischte
Kost, kein Anhalt fiir eine Mangel- oder
Fehlerndhrung, kein Erbrechen. Kein Hinweis fiir
eine Nahrungsmittelunvertraglichkeit oder -allergie.
Wegen eher harter Stuhlkonsistenz erfolgten bereits
zuvor Behandlungen mit Feigensirup und Macrogol.
In den ersten 18 Monaten normale Gewichts- und
Langenentwicklung knapp unterhalb der 50. Per-
zentile, anschlieflend unzureichende Gewichtszu-
nahme mit kontinuierlichem Abfall in der Ge-
wichtsperzentile.

Anamnese: erstes Kind gesunder Eltern, unauf-
fillige Familienanamnese, Geburt in der 40. SSW
nach unauffilligem Schwangerschaftsverlauf, Ge-
burtsgewicht 3250g, als Siugling Erndhrung mit
Formula-Nahrung, iiblicher Nahrungsaufbau, nor-
male statomotorische und psychosoziale Entwick-
lung. Wiederholt Inhalationstherapie wegen rezidi-
vierender obstruktiver Bronchitiden. Problemati-
sche familidre Bedingungen (Mutter alleinerzie-
hend, teilweise dysfunktionale Erziehung).

Korperlicher Untersuchungsbefund: Befriedi-
gender Allgemeinzustand, leicht reduzierter Ernah-
rungszustand, Linge 95 cm (25. Perzentile), Gewicht
12,5kg (3. Perzentile), Body-Mass-Index 13,85kg/
m? (3. Perzentile), Hautblisse, Cheilitis, miBig ge-
blahtes Abdomen, leichter diffuser Druckschmerz

(ohne eindeutiges Punctum maximum), sonst un-
auffilliger altersentsprechender Befund. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Wie wird eine Gedeihstorung diagnostiziert?

o Wie kann der Schweregrad der Stérung einge-
schitzt werden?

o Wie lauten die wichtigsten somatischen Differen-
zialdiagnosen im Kleinkind- und Schulalter?

» Welche nichtorganisch bedingten Stérungen gibt
es und wie hiufig treten sie auf?

o Wie erfolgt die Beratung und Behandlung in der
Praxis?

6.14.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Storungen der somatischen Entwicklung (insbe-
sondere eine unzureichende Gewichtsentwicklung)
und Sorgen der Eltern beziiglich der gesunden Er-
nahrung sind ein hiufiger Vorstellungsgrund in der
Praxis. Eine unzureichende Gewichts- und/oder
Langenentwicklung ist immer ein wichtiger abzu-
klarender Befund. Durch die allgemein gute Versor-
gung mit Nahrungsmitteln sind schwere Erkran-
kungen durch Nahrungsmangel eine Raritdt. Lang
anhaltende Gedeihstorungen sind meist durch chro-
nische Erkrankungen bedingt. Viel haufiger erfolgen
Vorstellungen mit weniger ausgeprégten Stérungen,
teilweise lassen sich objektiv auch gar keine Hinwei-
se fiir eine manifeste Gedeihst6rung finden.
Faktoren fiir den hohen Stellenwert in der Praxis:
o Sehr héufiger Vorstellungsgrund in der Praxis im
Zusammenhang mit Sorgen und Angsten der El-
tern
o Gutes Gedeihen ist eine wesentliche Vorausset-
zung fiir eine gesunde physische und psychische
Entwicklung
 Gedeihstorung tritt als Begleitsymptom bei einer
grof8en Zahl von somatischen Erkrankungen und
psychosozialen Storungen auf
» Notwendigkeit der méglichst frithen Diagnose-
stellung zur Therapieeinleitung mit dem Ziel der
Behebung der Gedeihstérung und der Vermei-
dung von Folgeschaden
o Komplexitit der Betreuung von Patienten mit
chronischen Gedeihstérungen
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6.14.2 Definition und Pathogenese

Als Gedeihstorung wird laut AWMF-Leitlinie eine
Verzogerung der somatischen Entwicklung bezeich-
net, die hiufig von Auffilligkeiten in der motori-
schen und psychosozialen Entwicklung begleitet ist.

Die Gedeihstorung stellt keine Diagnose dar, sondern ist
ein deskriptiver Begriff.

Sie umfasst grundsatzlich alle Formen unzureichen-
der Gewichts- und Lingenentwicklung. Teilweise
werden dabei auch isolierte Storungen der Langen-
entwicklung (z. B. Wachstumshormon-Mangel) ein-
bezogen. Im engeren Sinne bezieht sich der Begriff
jedoch auf Erkrankungen, die zu einer Form einer
unzureichenden Aufnahme oder Verwertung der

Nahrung fithren.

Das Hauptsymptom einer Gedeihstérung ist eine
unzureichende Gewichts- und/oder Langenentwick-
lung.

Abhingig von der Grunderkrankung und von der
jeweiligen Auspragung, sind Gedeihstorungen mit
weiteren auffalligen klinischen Befunden assoziiert.
Beziiglich der Pathogenese lassen sich die folgenden
Formen unterscheiden:

o Unzureichende Nahrungsaufnahme
Erkrankungen mit Inappetenz oder Erbrechen,
Fehlerndhrung, Essstorung, anatomische Fehlbil-
dungen

e Verminderte Verwertung der Nahrungsbe-
standteile durch
gestorte Spaltung der Nihrstoffe (= Maldigesti-
on, z. B. Pankreasinsuffizienz bei zystischer Fib-
rose) oder durch
verminderte Absorption (= Malabsorption, an-
geborene oder erworbene Schadigung der Darm-
schleimhaut, z. B. Zoliakie, Kurzdarm, Infektio-
nen, chronisch-entziindliche Darmerkrankung,
Chloriddiarrho)

o Erhohter Energiebedarf
Erkrankungen mit erhéhtem Energieumsatz
(z.B. Hyperthyreose, chronische Entziindungen,
konsumierende Erkrankungen, schwere Herz-
oder Lungenerkrankungen)
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6.14.3 Klinisches Erscheinungsbild

Gedeihstorungen treten im Siuglings- und Kleinkin-
dalter haufiger auf als bei élteren Kindern. Sduglinge
und Kleinkinder haben einen héheren Energiebe-
darf bezogen auf das Korpergewicht und geringere
Energiereserven. Auch Kinder mit chronischen Er-
krankungen haben ein hoheres Risiko fiir die Ent-
wicklung einer Malnutrition, v.a. bei neurologi-
schen und gastroenterologischen Grundkrankhei-
ten.

Je nach Schweregrad der Erkrankung lassen sich
auffillige klinische Befunde in unterschiedlicher
Ausprigung feststellen.

Zeichen der ausgepragten Gedeihstorung

« Deutliche Normabweichungen der anthropometrischen
Messwerte (deutlicher Abfall unter die 3. BMI-Per-
zentile, Langensollgewicht < 70 %)

* Reduzierter Allgemein- und Erndhrungszustand
(> Abb.6.17)

« Blasse, trockene Haut

* Reduzierter Hautturgor

* Geringes/kein Unterhaut-Fettgewebe

* Reduziertes Haar- und Nagelwachstum

« Generalisierte Muskelatrophie

» Odeme

Mogliche Folgen chronischer Gedeihstorungen:
e Gestortes Lingenwachstum (in den ersten Le-
bensjahren u. U. auch des Kopfumfangs)
 Verzogerte Knochen- und Pubertitsentwicklung
o Defizite in der sprachlichen, statomotorischen
und kognitiven Entwicklung
Durch die allgemein gute Versorgung mit Nah-
rungsmitteln und den hohen medizinischen Versor-
gungsstandard sieht man ausgepriagte Gedeihsto-
rungen in der allgemeinpidiatrischen Praxis sehr
selten. Viel hiufiger sind sich entwickelnde Storun-
gen oder gering ausgeprigte Erkrankungen mit
grenzwertigen Befunden (z.B. BMI zwischen 10.
und 3. Perzentile). Hier miissen neben Erkrankun-
gen v.a. auch behandlungsbediirftige psychosoziale
Storungen ausgeschlossen werden, die unbehandelt
die gesunde korperliche und auch psychische Ent-
wicklung beeintrichtigen konnen.
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Abb.6.17 Neunjahriges Madchen mit typischen Zeichen ei-
ner schweren Gedeihstorung bei Zoliakie [T860]

")VORSICHT

Achtung bei grenzwertigen Befunden

Auch bei gering ausgepragter Beeintrachtigung der Ge-
wichts- und Langenentwicklung kénnen behandlungsbe-
dirftige Stérungen vorliegen, die wegen der negativen
Folgen fiir die Entwicklung nicht tibersehen werden diir-
fen. Beispiele: chronische Fehlerndhrung, Zoliakie mit
BMI-Werten im unteren Normbereich.

6.14.4 Diagnose

Zur korrekten Diagnosestellung und zur anschlie-

Benden Einleitung einer angemessenen Therapie

sollten grundsitzlich die folgenden Fragen beant-

wortet werden:

o Liegt eine behandlungsbediirftige Gedeihstorung
vor?

o Welche Ausprigung hat sie?

o Welche Atiologie und Pathogenese liegen vor?

Die wichtigsten Bestandteile der diagnostischen

Abklirung sind:

e Anamnese

o Aktuelle anthropometrische Werte, langfristige
Perzentilenverlidufe

o Korperlicher Untersuchungsbefund

« Labordiagnostik

 Apparative Diagnostik

« Einbeziehung von Subspezialisten

Anamnese

Durch die Erhebung richtungsweisender anamnes-
tischer Befunde lasst sich in den meisten Fillen das
Spektrum der maoglichen Ursachen eingrenzen. Ge-
rade bei nur leichten klinischen Zeichen einer Ge-
deihstorung ist eine ausfiihrliche Anamneseerhe-
bung notwendig, um beginnende Erkrankungen
oder andere interventionsbediirftige Stoérungen
(z.B. Fehlernahrungen) erkennen zu kénnen.

Aspekte der Anamneseerhebung

« Familienanamnese (KorpergroBe und Gewicht von El-
tern und Geschwistern)

« Sozialanamnese (hausliche Situation, Belastung durch
Beruf oder weitere Kinder, Alleinerziehung? Psychische
Erkrankung Mutter oder Vater?)
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« Schwangerschafts-Anamnese (Nikotin, Alkohol,
Medikamente, Erkrankung von Mutter oder Kind)

« Geburtsanamnese (Geburtsgewicht, Friihgeburtlich-
keit, Komplikationen)

« Bisherige Entwicklung (Meilensteine)

« Vorbefunde, Vorerkrankungen (bisheriger Perzentilen-
verlauf, bereits erfolgte Untersuchungen)

« Erndhrung (Nahrungszusammensetzung, -menge,
Essverhalten, Meidung bestimmter Nahrungsmittel?
Trinkmenge, viel Sfte?)

« RegelmaBigkeit der Mahlzeiten, gemeinsames Essen
zu Hause?

« Ess-/Trinkverhalten in anderer Umgebung (z. B. Kita)
* Beschwerden (z. B. Bauchschmerzen: Art, Erstmanifes-
tation, zeitliches Auftreten, situationsabhéngig oder
im Zusammenhang mit Nahrungszufuhr. Erbrechen,
Blahungen, Sodbrennen, allergische Reaktionen,

Unvertrdglichkeiten)

« Stuhlkonsistenz (Diarrhd?), Beimengungen (Blut,

Schleim, Fett), auffalliges Stuhlvolumen?

Soziookonomische Faktoren spielen eine grofie Rol-
le als Risikofaktoren fiir psychosoziale Stérungen
und sollten im Rahmen der anamnestischen Abkla-
rung angemessen beriicksichtigt werden — wichtig
wegen der Haufigkeit!

Risikofaktoren fiir psychosoziale Stérungen:

« Uberforderung der Eltern (Stress, berufliche Uberlas-
tung, sehr junge Eltern)

« Erziehungsprobleme

« Geringe soziale Kompetenz, Unwissenheit/niedriger
Bildungsstand

* Ungiinstige soziodkonomische Bedingungen

e Trennung der Eltern, Alleinerziehung

 Gewalt, Missbrauch in der Familie

« Psychische oder psychiatrische Erkrankungen der El-
tern

* Essstérungen bei den Eltern

« Ablehnung des Kindes, Desinteresse

Zur Erfassung der Ernahrungsgewohnheiten des
Kindes ist es oft hilfreich, ein einwdchiges Nah-
rungsprotokoll fithren zu lassen. Dadurch lassen
sich ggf. quantitativ und qualitativ ungeeignete Nah-
rungszusammensetzungen erkennen, z. B. auch Dii-
ten, die als kritisch fir die ausreichende Versorgung
mit essenziellen Nahrungsbestandteilen anzuse-
hen sind (z.B. streng vegane Kost). Auch eine Ab-

schitzung der Kalorienzufuhr ist bei genauer Pro-
tokollierung mdglich, genaue Berechnungen sind
jedoch aufwendig und in der Praxis eher die Aus-
nahme.

Wichtige Hinweise konnen auch von anderen
Personen kommen, die das Kind betreuen (wichtig
z.B. Essverhalten in der Kita). Dabei koénnen sich
Hinweise auf gravierende Probleme wie z. B. Fehler-
nahrung, Essstorungen, Stérungen der Eltern-Kind-
Interaktion oder Vernachldssigung ergeben.

Anthropometrie

Die Erfassung und Bewertung von Lange und Ge-
wicht ist ein sehr wichtiger Bestandteil zur Diagno-
sestellung einer Gedeihstorung. Bei der Interpreta-
tion der anthropometrischen Messwerte ist es
wichtig, den Verlauf iiber einen lingeren Zeitraum
zu erfassen. Es sollten dazu aktuelle geschlechtsbe-
zogene Perzentilenkurven fiir Gewicht, Lange, Body-
Mass-Index und Kopfumfang verwendet werden
(> Kap. 3.1). In der Praxis werden {iiblicherweise
die in den Vorsorgeheften enthaltenen Kurven von
Kromeyer-Hauschild (2001) verwendet. In den ers-
ten beiden Lebensjahren kann ein Wechsel um eine
Hauptperzentile normal sein. Anschlieflend sollte
die Gewichts- und Lingenentwicklung weitgehend
entlang der individuell determinierten Perzentile er-
folgen. Gerade bei nur grenzwertigen Abweichun-
gen ist die Beurteilung, ob sich ein Kind noch in sei-
nem genetisch determinierten Normbereich entwi-
ckelt, nicht immer einfach zu treffen. Hier sollte eine
individuelle Bewertung erfolgen, auch unter Be-
riicksichtigung familiar-konstitutioneller und ethni-
scher Einfliisse (ggf. Verwendung der WHO-Perzen-
tilen).

EXKURS

Die Referenzwerte der WHO mit einer internatio-
nalen Vergleichspopulation weichen teilweise deut-
lich von den vorgenannten Kurven ab. Als Ursache
geringerer Lingen- und Gewichtswerte sind eher
ethnische als soziookonomische Faktoren anzuneh-
men, da nur Kinder unter guten Erndhrungsbedin-
gungen in die Referenzpopulation der WHO-Per-
zentilen aufgenommen wurden.
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Die folgenden Abweichungen anthropometrischer ¢ Gewichtsabfall unter die 3. Gewichts-Perzentile

Messwerte sprechen fiir eine relevante Gedeihsto- o Perzentilenwechsel (= ,,Perzentilenschneiden®)

rung: um mehr als zwei Hauptperzentilen (3., 10., 25.,
50., 75., 90., 97. Perzentile) nach unten

X
©

20 JHHHRHN HHE HI[H“U'} 1
23 il Bl i C L L -
22 fiH Gewicht HEH li LHHH an o4 120 a0k
21 - THHHHHEHE T 4' i 115 : :-Iohe e 0
20 H ' j| = R A 0%
19 TR i [T T 50% 110 EEH HHH e 25 %
T it so% iLange im Liegen St 0%
s | it 25% 105 ;
It 1 1 T W TLATILATH T T H 3%
G i R e B g I1 (J, 10% 100 —HHH
16 i HHLHELEL A4 o Lo Lig T ¥
: HH T L A Pl ,L’( 3% i :
1o ! f | l AL LTt jip2 95 T H WAL il
= s iz b gni- i i reailbzatil | 2a 90 gt
13- T ] é;"_.(’ L ’/,/’ J:A::J_ : ] / ‘ HHH H
12 JHH 14;:,{', il 85 ’ o :
Tl ; ;Lf/’_,:if-:ﬂ:' [;; l 80 HHH
111 H
10 i HHHHHHHT
9». :H? / FHHH H
8 qeinnniasi Y I [
7 , I £ i
6 R H HohodesVaters o
5 TR H H Hhe der Mutter em
4 | : I i
3 H it §
o+ Y 50 ‘
X |Alter in Jahren ! 4 {
0 —HHHH P ! 40 it jiAlter o Jahren i
0 1 2 8 4 & 0 1 2 3 4 5
Abb.6.18 Gewichtsverlauf bei Energiemangel [P293] Abb.6.19 Léngenverlauf bei Energiemangel [P293]
cm 58 ]
T 1
- Kopfumfang T D g
54 || | L= T e ;g%
S2 e R
50 G e SRS g e 1 3%
481+ e T
46 :1 u :/, ﬂﬁ/,a:,’
| /7 S il i |
g iR //{ HH
a |
401+ o 1
38 A
36__ p N I
341+ = : i
T 1 KU Vater: em
321 f ] KU Mutter: cm
30 {Hf- u
28 11 ‘ ]
26 L :

=Dls 6 0 12518 A R 802
postm, Wochen Alterin Monaten, bei Friihgeborenen korrigiert Abb.6.20 Kopfumfang bei

Energiemangel [P293]



6.14 Gedeihstorungen im Kleinkind- und Schulalter 233

» Body-Mass-Index (Korpergewicht in kg/Korper- o Lidngensollgewicht (Korpergewicht x 100/Ge-
linge in m?) < 3. Perzentile (in den ersten Le- wichtsmedian entsprechend der Korperlange)
bensjahren geringere Sensitvitit [1]) < 80 % spricht fiir eine Mangelernahrung, < 70 %

fiir eine schwere Mangelernahrung
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Aus der langerfristigen Betrachtung der Lingen-
Gewichts-Relation lassen sich auch differenzialdiag-
nostische Schliisse ziehen.
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Typische Perzentilenverldufe (Auspragung
des Abfalls im Rang)

* Gewichtsverlauf perzentilenschneidend abfal-
lend, Linge méfig abfallend, Kopfumfang kaum/
gar nicht beeintrachtigt: Energiemangel (Maldi-
gestion, Malabsorption, Mangelernahrung,
> Abb.6.18, > Abb.6.19, > Abb.6.20)

* Gewicht und Linge perzentilenschneidend ab-
fallend (bei normaler Relation), Kopfumfang
kaum/gar nicht beeintrichtigt: Wachstumssto-
rung ohne Energiemangel (z. B. hormonelle Er-
krankung, > Abb.6.21, > Abb.6.22,
> Abb.6.23)

* Gewicht, Linge und Kopfumfang perzentilen-
parallel vermindert (unterer Rang): kombinier-
te Wachstumsstorung (Small-for-gestational-
age, pranatale Noxe, Syndrom, > Abb. 6.24,
> Abb.6.25, > Abb.6.26)

Kérperliche Untersuchung

Neben der Anthropometrie sind die Befunde der
korperlichen Untersuchung richtungsweisend fiir
die Einschitzung des Schweregrads einer Gedeihsto-
rung. Bei leicht ausgepréigten Erkrankungen werden
meist nur dezente klinische Auffilligkeiten gesehen
(z.B. Blasse, Miidigkeit). Schwere Gedeihstorungen
sind i.d.R. mit typischen pathologischen Befunden
assoziiert. Besondere Beriicksichtigung sollten sog.
Red Flags (anamnestisch und klinisch) als mégliche

Hinweise fiir das Vorliegen einer Grunderkrankung
finden.

Red Flags fiir Vorliegen einer Grunderkrankung
Anhaltender Gewichtsstillstand, kontinuierliche Gewichts-
abnahme, sehr schnelle Gewichtsabnahme, rezidivierende
oder anhaltende Diarrho, Blut- und/oder Schleimbeimen-
gungen im Stuhl, volumindse Stiihle, chronisch-rezidivie-
rendes Erbrechen, starke lokalisierbare Bauchschmerzen,
Hepatosplenomegalie, tastbare Resistenzen, Odeme, rezi-
divierende Aphthen, Dysmorphien/Stigmata
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Bei anamnestisch nicht eindeutig zu kldrender Er-
nahrungssituation (z.B. bei hoher psychosozialer
Belastung) oder bei einem konkreten Verdacht sollte
auch ein stationdrer Aufenthalt, z. B. zur kontrollier-
ten Erndhrung oder zur Beobachtung der Eltern-
Kind-Interaktion, erwogen werden.

Labordiagnostik

Die Grenze zwischen noch normaler und bereits auf-
filliger Befundkonstellation ist nicht immer eindeu-
tig zu ziehen. Grundsdtzlich hat der Ausschluss ei-
ner Grunderkrankung einen sehr hohen Stellen-
wert, da sich auch hinter grenzwertigen Befunden
behandlungsbediirftige Erkrankungen verbergen
konnen (z.B. Zoliakie) und eine moglichst frithzeiti-
ge Diagnose fiir die weitere Prognose des Patienten
entscheidend sein kann (z. B. zystische Fibrose). Da-
her sollte auch bei gering ausgeprigten Symptomen
die Indikation fiir eine laborchemische Basisdiag-
nostik grof3ziigig gestellt werden.

Basis-Labordiagnostik

BKS, BB, BZ, GOT, GPT, AP, Na, K, Ca, P, LDH, Harnsau-
re, GesamteiweiB, Albumin, Lipase, Kreatinin, Eisen, Fer-
ritin, TSH, IgA-Transglutaminase-Ak, IgA, Urin-Status,
Stuhl auf Elastase

Ohne einen entsprechenden Verdacht durch rich-
tungsweisende Befunde miissen bei ausgepagten Ge-
deihstorungen erganzend weitere laborchemische
Untersuchungen erfolgen.

Erweiterte Diagnostik (nach Fragestellung durch-
zufiihren)

IGF-1, IGF-BP3, Immunglobuline, Cholinesterase, Fol-
saure, Vit. By, 25-0H-Vit. D, Zink, CK, FX-5-Screening,
HIV-Serologie, Stuhl auf Calprotectin, Stuhl auf Lambli-
en, Cryptosporidien, Amében, SchweiBtest, TB-Test

Erginzend zu der o.g. Vor-Diagnostik konnen zur
Diagnosestellung zusitzlich apparative Untersu-
chungen und Uberweisungen zu Subspezialisten er-
forderlich sein.
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Apparative Untersuchungen

o Eine Sonografie (Oberbauch, Nieren und ab-
leitende Harnwege) ist ohne spezielle Fragestel-
lung oft ohne richtungsweisenden Befund. Auf-
grund der sehr vielfiltigen Differenzialdiagno-
sen im gesamten Spektrum der klinischen Pidi-
atrie, der geringen Belastung fiir den Patienten
und bei hdufiger Vorhaltung in der Praxis kann
die Indikation trotzdem grof3ziigig gestellt wer-
den.

Die Rontgen-Untersuchung der Handwurzel
besitzt einen hohen Stellenwert bei der dtiologi-
schen Einordnung einer Gedeihstérung. Durch
die Bestimmung des Skelettalters kann tiberpriift
werden, ob der korperliche Entwicklungsstand
dem chronologischen Alter entspricht oder eine
Entwicklungsretardierung vorliegt. Eine retar-
dierte Skelettentwicklung kann bei organisch be-
dingten Gedeihstorungen beobachtet werden,
ausgeprégt auch bei konstitutioneller Entwick-

lungsverzégerung. Bei familidrem Kleinwuchs
wird ein altersentsprechendes Knochenalter ge-
funden. Uber das Knochenalter ist (nach Bayley
und Pinneau) auch eine Berechnung der prog-
nostizierten Endgrofie moglich.
Die Indikationsstellung weiterer aufwendiger und
fiir die Patienten belastender Untersuchungen
(z.B. pH-Metrie, Gastroskopie, Koloskopie, Diinn-
darm-Biopsie, R6-MDP oder MRT-Schidel) sollte
i.d.R. gemeinsam mit einem padiatrischen Gastro-
enterologen erfolgen.

Uberweisung zu Subspezialisten

Der angemessene Zeitpunkt fiir die Uberweisung zu
einem gastroenterologischen Subspezialisten (z.B.
padiatrischer Gastroenterologe, Radiologe, Neurolo-
ge, Humangenetiker) ist abhdngig von

o der Ausprigung der Beschwerden,

e den Ergebnissen der Diagnostik,

Verdachtsdiagnose Gedeihstérung

v

Anamnese — Ganzkorperstatus — anthropometische Messwerte

v v

v v

LTS BRI B leichte/grenzwertige schwer ausgepragte
Befund, Verdachts- St sooPrad vital bedrohlich
diagnose 9 9
. ’ . - . schrittweise erweiterte AT ]
gezielte Diagnostik Basisdiagnostik Diagnostik Klinik-Einweisung

schrittweise erweiterte
Diagnostik

bei gegebener Indikation Uberweisung padiatrischer

Gastroenterologe/gastro-
enterologische Ambulanz

v

A A

v

Diagnostik bezliglich psychosozialer Ursachen (auch
zu beriicksichtigen, auch als kombinierte Stérung mit

bei den ersten Diagnoseschritten ST
organischer Erkrankung mdglich) 9

Abb.6.27 Diagnose-Algorithmus Gedeihstérung [P293]
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o den erforderlichen Untersuchungen (z.B. Endo-
skopie) zur Diagnosestellung,

o dem Erkrankungsverlauf (schwerer oder chroni-
scher Verlauf) und

o von der Fachkompetenz des behandelnden Pidi-
aters.

MERKE

Teilweise lassen sich Erkrankungen, wie auch Normvari-
anten, erst im ldngerfristigen Verlauf diagnostizieren
(z.B. Small-for-gestational age, chronisch entziindliche
Darmerkrankungen, Normvarianten).

Daher sollten bei Kindern mit atiologisch nicht eindeutig
geklarten Storungen des Gedeihens (nach abgeschlosse-
ner Diagnostik) regelmaBige Verlaufskontrollen erfolgen.
Im Rahmen regelmaBiger Reevaluationen muss tiber eine
eventuell notwendige Wiederaufnahme der Diagnostik
entschieden werden.

Auch Kinder mit der Diagnose , konstitutionelle Entwick-
lungsverzdgerung” sollten in regelmaBigen Abstdnden
bezliglich der korperlichen, kognitiven und psychomoto-
rischen Entwicklung kontrolliert werden.

Eine Ubersicht iiber die verschiedenen Schritte zur
Diagnosestellung in Abhéngigkeit von der Auspri-
gung der Storungen zeigt > Abb. 6.27.

6.14.5 Differenzialdiagnosen

Die Differenzialdiagnose der Gedeihstérung umfasst
grundsitzlich alle somatischen Erkrankungen und
psychosozialen Storungen, die zu einer lingerfristi-
gen Beeintrachtigung des Ernahrungszustands fith-
ren konnen. Bei kindlichen Gedeihstérungen liegen
wesentlich hdufiger nicht-organische als organisch
bedingte Storungen vor. Je nach Kohorte und Autor
wird der Anteil der Gedeihstorungen auf ausschlief3-
licher Basis einer Grunderkrankung mit 10-30%
angegeben. Auch kombinierte Stérungen mit einer
Grunderkrankung und zusitzlichen nicht-organi-
schen Storungen kommen vor (z.B. schwere chroni-
sche Erkrankung und Uberforderung der Eltern,
Zoliakie und Compliance-Problem beziiglich der er-
forderlichen Diit).

Nachfolgend werden die wichtigsten Differenzi-
aldiagnosen organischer bzw. nicht-organischer
Ursachen im Kleinkind- und Grundschulalter vor-
gestellt.

Wichtige Differenzialdiagnosen organisch
bedingter Gedeihstérungen

o Prinatal determiniert: Embryofetales-Alkohol-
Syndrom, Nikotin-, Drogenabusus, Small-for-ge-
stational age (SGA)

« Zoliakie, Zystische Fibrose

o Genetische Ursachen (Chromosomendefekte,
Syndrome)

« Endokrinologische Erkrankungen (Hyperthyreo-
se, Hypothyreose, Wachstumshormon-Mangel)

o Stoftwechselerkrankungen

o Chronische Erkrankungen (z. B. Nieren, Herz)

o Schwere neurologische Erkrankungen (Cerebral-
parese, neuromuskulire Erkrankungen)

o Tumorerkrankungen (z.B. ZNS)

o Infektionskrankheiten (z.B. Lamliasis)

o Fehlbildungen (z. B. Kurzdarm-Syndrom, auch
nach Darmresektion)

e Schwere Immundefekte

o Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen

o Psychiatrische Erkrankungen (z.B. Anorexie)

 Nahrungsmittelallergien, Kohlenhydrat-Unver-
traglichkeiten

Wichtige Differenzialdiagnosen nicht-
organisch bedingter Gedeihstérungen

Normabweichungen:
 Familidr-konstitutionelle Genese
» Konstitutionelle Entwicklungsverzogerung:
- Unauffillige Basisdiagnostik
— Oft dhnlich verspitete Entwicklung bei Eltern/
Geschwistern
- Niedrige Wachstumsgeschwindigkeit in den
ersten 2-4 Lebensjahren, anschlieffend Wachs-
tum im Bereich der 3. Perzentile (perzentilen-
parallel)
— Zeitlich verlingertes Wachstum, verspateter
Eintritt der Pubertat
— Retardierte Skelettentwicklung
- Genetischer Zielgréflenbereich wird i. d. R.
erreicht
Jungen héufiger als Madchen betroffen
Psychosoziale Storungen:
o Unsicherheit/Uberforderung der Eltern (man-
gelnde Kompetenz, soziale Probleme)
 Dysfunktionale Erziehung
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e Interaktionsstorungen Eltern-Kind

» Mangelernidhrung durch Diéten (z.B. vegane
Ernahrung)

» Mangelnde Kooperation/Therapieadhirenz

 Vernachléssigung

e Psychische/psychiatrische Erkrankung der Eltern
(z.B. Depressionen, Psychosen, Miinchhausen-
Syndrom)

Bei im Vordergrund stehender Wachstums-

storung miissen neben primédren Wachstumssto-

rungen auch héufig vorkommende Normvarianten

(familidr-konstitutioneller Kleinwuchs, konstitutio-

nelle Entwicklungsverzogerung) differenzialdiag-

nostisch  beriicksichtigt werden (> Kap. 3.1;

> Kap. 6.24). Ein isolierter Kleinwuchs unklarer

Genese sollte endokrinologisch abgeklart werden.

Berechnung des genetisch determinierten Ziel-
groBenbereichs:

GroBe Mutter + GroBe Vater/2, bei Madchen — 6,5, bei
Jungen + 6,5cm.

Zielbereich: +/— 8,5 cm (ausflhrliche Informationen hier-
zu > Kap. 3.1)

Praxisrelevante Hinweise zu
ausgewahlten Krankheitsbildern

Zoliakie

o Hohe Privalenz (ca. 1:200)

e Zunahme subklinischer Verldufe, auch dadurch
teilweise keine oder zu spite Diagnosestellung

» Grofiziigige Indikationsstellung fiir spezifische
Diagnostik (IgA-Gewebs-Transglutaminase-
Antikérper unter gliadinhaltiger Kost)

» Gesamt-IgA sollte immer mitbestimmt werden
(mogl. IgA-Mangel)

o Auf die frither immer obligate Diinndarmbiospie
kann heute z. T. bei eindeutiger Befundkonstella-
tion verzichtet werden (ESPGHAN Krit. 2012)

Nahrungsmittel-assoziierte Erkrankungen > Kap. 6.12

Zystische Fibrose (Mucoviszidose)

 Haufig auftretende autosomal-rezessive Erkran-
kung (ca. 1:3.000 Geburten)

o Sehr unterschiedliche klinische Auspridgung und
Manifestation

 Verschiedene Organsysteme betroffen (Intesti-
num, Pankreas, Lunge, Leber, HNO, Hoden)

o Langfristig letaler Verlauf, die Patienten profitie-
ren aber von einer frithen Diagnosestellung und
Therapieeinleitung (héhere Lebenserwartung)

o Erkrankung friihzeitig differenzialdiagnostisch
in Erwigung ziehen (Pankreas-Elastase im
Stuhl, Pilokarpin-Iontophorese [Schweif3test])

* Bei positivem SchweifStest molekulargenetischer
Nachweis der ursichlichen Gen-Mutation (CF-
TR-Gen)

Zystische Fibrose > Kap. 7.7

Chronisch-entztndliche Darmerkran-
kungen

 Manifestation meist im Jugend- und jungen Er-
wachsenenalter (> Kap. 7.5.1)

o Erkrankungsbeginn aber ab erstem Lebensjahr
moglich(!), als mégliche Differenzialdiagnose
auch in den ersten Lebensjahren zu beriicksich-
tigen (Bestimmung Calprotectin im Stuhl)

Essstorungen (z.B. Anorexia nervosa)

o Erkrankungsbeginn meist im Jugendalter

 Typische Beschwerden konnen bei Patienten ab

dem Grundschulalter auftreten

o Eine frithzeitige therapeutische Intervention ver-

bessert die Prognose, rechtzeitige psychiatrische
Diagnostik veranlassen

Embryofetales Alkoholsyndrom

o Eine der hiufigsten angeborenen Erkrankun-

gen (Inzidenz Vollbild ca. 1:300)

e Klinische Auspragung sehr variabel, leichte Ver-

laufe werden oft iibersehen

* Bei unklaren Gedeihstorungen mit weiteren Ent-

wicklungsdefiziten (Statomotorik, Sprache, geistige
Entwicklung) oder mit Verhaltensstorungen diffe-
renzialdiagnostisch rechtzeitig in Erwigung ziehen

e Diagnosestellung durch das klinische Bild (ty-

pisch: Mikrozephalie, craniofaziale Dysmorphi-
en)
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o Friihzeitige interdisziplinidre Behandlung kann
die schwerwiegenden Folgen der Erkrankung ab-
mildern

Das auffillig aussehende Kind > Kap. 6.25

Kohlenhydrat-Unvertraglichkeiten
(Laktoseintoleranz, Fruktosemalabsorption)

e Genetisch determinierter Enzymmangel

o Hohe Privalenz

 Die Aufnahme hoher Mengen des entsprechen-
den Zuckers kann zu anhaltenden Beschwerden
fithren (z.B. Bauchschmerzen, Diarrho)

e Geht nicht mit einer Schidigung der Darm-
schleimhaut einher, fithrt daher auch nicht zu ei-
ner Malabsorption der anderen Nahrungsbe-
standteile

 Kann sekundir bei Darmerkrankungen auftreten
(z.B. bei Zoliakie, bei postenteritischem Syn-
drom)

o Wird bei unspezifischen Beschwerden von
Eltern hiufig als Ursache vermutet, hiufig
Durchfiihrung von (oft unnétigen) Auslass-
didten

o Diagnosestellung: Elimination des Kohlenhydra-
tes, anschlieflende Besserung und erneutes Auf-
treten der Beschwerden nach Wiedereinfithrung
(oder H2-Atemtest)

Nahrungsmittel-assoziierte Erkrankungen > Kap.

6.12

Nahrungsmittelallergien

o Werden von Eltern hiufig vermutet, als Ursache
einer Gedeihstorung sehr selten (im Sauglingsal-
ter moglich, z. B. Kuhmilchproteinallergie)

o Bei starken, potenziell vital bedrohlichen allergi-
schen Symptomen Diagnosestellung durch stati-
onire doppelblinde placebokontrollierte Pro-
vokation indiziert

o Erfolgreiche Behandlung durch Auslassdiét (Sub-
stitution durch Hydrolysate, Aminosauren)

e In den meisten Fillen entwickelt sich bis zum
Schulalter eine Toleranz, sodass Kuhmilch wieder
aufgenommen werden kann

Nahrungsmittel-assoziierte Erkrankungen

> Kap. 6.12
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6.14.6 Beratung und Behandlung
Grundlagen der Therapie

Der geeignete Therapieansatz richtet sich nach der
jeweiligen diagnostischen Einordnung der Gedeih-
storung. In Abhingigkeit davon, ob eine Organer-
krankung, eine psychosoziale Storung, eine Misch-
form beider Ursachen oder eine Normabweichung
vorliegt, werden unterschiedliche Behandlungsmafi-
nahmen gewihlt. Eine Ubersicht iiber das Spektrum
der verschiedenen Therapieansitze, der realistischen
Therapieziele und der ggf. langerfristig durchzufiih-
renden Mafinahmen zeigt > Abb.6.28.

Nachweis einer Organerkrankung

Beim Vorliegen einer Organerkrankung als Ursache
einer Gedeihstorung sollte diese so weit wie méglich
kausal behandelt werden. Dies kann z. B. durch eine
Eliminationsdiat, Hormonsubstitution, erfolgreiche
Behandlung einer konsumierenden Erkrankung
oder mittels einer chirurgischen Korrektur von Fehl-
bildungen erfolgen.

Ist keine Heilung der Grunderkrankung méglich,
muss fiir einen geeigneten Therapieansatz die je-
weils zugrunde liegende Pathogenese der Gedeih-
storung beriicksichtigt werden. Es konnen auch
kombinierte Storungen vorliegen, z.B. die Kombi-
nation von Maldigestion und Malabsorption. Nicht
alle organischen Erkrankungen, die mit einer Ge-
deihstorung einhergehen, lassen sich in der o.g. Pa-
thogenese-Systematik eindeutig einordnen, so z.B.
hormonelle oder genetische Storungen.

Fir die Ernahrungstherapie stehen die folgenden

MaBnahmen zur Auswahl:

« Erh6hung oder Normalisierung der Nahrungs-
menge (z.B. bei Fehlerndhrung bei Unwissenheit der
Eltern, Vernachlassigung)

« Erh6hung der Kalorienzufuhr durch Zusatz von
Olen, Fetten, Kohlenhydraten (Sahne, hochwertige
Ole, Niisse, Milchshakes), z. B. bei pranatal oder gene-
tisch determinierten Erkrankungen, chronischen Er-
krankungen

« Zusatz von Vitaminen oder Spurenelementen
bei nachgewiesenem Defizit (z. B. Zystische Fibrose)
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Abb.6.28 Therapie-Spektrum der Gedeihstorung in der Praxis [P293]

» Zusatz altersadaptierter energiereicher Trink-
oder Sondennahrungen (bei hohem zusétzlichen
Kalorienbedarf oder behinderter Nahrungsaufnahme,
z.B. konsumierende Erkrankungen, Essstérungen,
Fehlbildungen)

« Erndhrung iiber vollbilanzierte Nahrungen
(= Bedarfsdeckung aller essenziellen Nahrstoffe, oft
mittels Sondenernahrung, z.B. schwere zerebrale oder
neuromuskuldre Erkrankungen)

« Spezialnahrungen (Hydrolysate, Aminosauremi-
schungen, fettangereicherte Nahrungen, z.B. bei chro-
nisch-entziindlichen Darmerkrankungen, schwere
Nahrungsmittelallergien)

« Auslassdiaten (z. B. Zoliakie, Stoffwechselerkrankun-
gen, schwere Nahrungsmittelallergien)

Grundlage jeder Erndhrungstherapie ist die ausfiihr-
liche Erndhrungsberatung von Eltern und Patient.
Bei Patienten mit einer Dauerbehandlung (z.B.
Auslassdidt bei Zoliakie, Thyroxinsubstitution bei
Hypothyreose) sollte die Therapieeinstellung (und
Compliance) regelmiflig klinisch und laborche-
misch kontrolliert werden. Die Intervalle richten
sich nach der Grunderkrankung und dem Erfolg der
Therapieeinstellung.

Bei schweren oder chronischen Erkrankungen
sollten Erndhrungsberatungen durch eine Er-
nihrungsfachkraft fiir Kinder und Jugendliche er-
folgen. Die aufwendige, zumeist interdisziplinire
Betreuung der betroffenen Familien stellt den am-
bulant titigen Kinder- und Jugendarzt vor grofle He-
rausforderungen. Besonders wichtig ist eine lang-
fristige psychosoziale Betreuung, d. h. die Unterstiit-
zung der Eltern und Patienten bei der Bewiltigung
der alltaglichen Probleme. Falls auch durch eine op-
timale Behandlung keine Gewichtsnormalisierung
erreicht werden kann, sollte mit den Eltern eine Ab-
sprache realistischer Therapieziele erfolgen.

Weitere mogliche Mafinahmen zur Betreuung
chronisch kranker Patienten konnen sein:

e Anbindung an pidiatrisch-gastroenterologische

Poliklinik
¢ Anbindung an ein Sozialpddiatrisches Zentrum

(z.B. bei Behinderung)

« Organisation ambulanter Pflegehilfe (hausliche
Kinderkrankenpflege)

Einleitung von Rehabilitationsmafinahmen

o Sozialberatung (z. B. Kosteniibernahmen)
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o Vermittlung von Selbsthilfegruppen oder Ver-
einen
* Rechtzeitige Suche und Kontaktaufnahme mit
weiterbetreuenden Arzten der Grundversorgung,
wenn der Patient das Erwachsenenalter erreicht
(Transition)
Durch die iiber viele Jahre erfolgte intensive Betreu-
ung entwickelt sich meist eine enge Bindung dieser
Patienten und deren Eltern zum betreuenden Praxis-
team. Oft resultiert daraus der Wunsch einer Wei-
terbetreuung tiber das achtzehnte Lebensjahr hin-
aus, z.T. auch wegen fehlender entsprechend spezia-
lisierter Behandlungsangebote im Bereich der Er-
wachsenenmedizin.

Rechtzeitige MaBnahmen fiir eine erfolgreiche
Transition

Beim Ubergang zum Erwachsenenalter sollten die erfor-
derlichen MaBnahmen fiir eine erfolgreiche Transiti-
on (> Kap. 7.1) rechtzeitig eingeleitet werden. Diese
gestalten sich in der Praxis, besonders bei seltenen chro-
nischen Erkrankungen, haufig schwierig.

Psychosoziale Stérungen im
Zusammenhang mit Gedeihstérungen

Die Behandlung psychosozialer Stérungen im
Kontext mit Gedeihstérungen nimmt im Praxis-
alltag wegen ihrer Haufigkeit einen groffen Raum
ein. Neben individuellen Problemen auf familiarer
Ebene wirken sich auch problematische gesellschaft-
liche Entwicklungen ungiinstig aus, wie z. B. Alltags-
zwénge (Berufstitigkeit beider Eltern oder lange
Schulzeiten) oder allgemein verdnderte Essgewohn-
heiten (Fast Food, Fertigkost, keine gemeinsamen
Mabhlzeiten).

Unabhingig von der zugrunde liegenden Storung
sollten grundsitzlich die folgenden Basis-Empfeh-
lungen vermittelt werden:
 Regelmifiige gemeinsame Mahlzeiten
o Positive Atmosphire, ausreichend Zeit beim

Essen
» Angemessene Berticksichtigung von Vorlieben

und Abneigungen
¢ Kein Zwang zum Aufessen

¢ Nahrungszusammensetzung: altersentsprechen-
de optimierte Mischkost anstreben

Zur besseren Vermittlung der fachlichen Inhalte im
Sinne einer altersentsprechend optimierten Misch-
kost kénnen Infomaterialien hilfreich sein, wie sie
z.B. von der Bundeszentrale fiir gesundheitliche
Aufklarung (BZgA) angeboten werden. Fachlich
hochwertige Internetadressen sind z.B. www.was-
wir-essen.de oder www.kindergesundheit-info.de.
Interessierte Eltern sollten Empfehlungen iiber ge-
eignete Fachbiicher erhalten (z. B. Empfehlungen fiir
die Erndhrung von Kindern und Jugendlichen, For-
schungsinstitut fiir Kinderernahrung Dortmund,
www.fke-do.de).

Therapieansatze wichtiger
psychosozial bedingter
Gedeihstérungen

Unwissen, Uberforderung der Eltern

Bei einfach gelagerten Fillen und kooperativen
Eltern lassen sich Fehl- oder Mangelernihrungen
nach einer Erndhrungsberatung durch eine Ernih-
rungsumstellung oder durch eine Nahrungsan-
reicherung beheben. Die unterstellte Krankheits-
pathogenese wird iiber die anschlieffende Gewichts-
normalisierung bestitigt, weitere Untersuchungen
sind nicht erforderlich.

Sehr unerfahrene, unsichere oder dngstliche Eltern
benétigen neben der medizinisch-fachlichen Betreu-
ung oft Unterstiitzung in familidr-sozialen Berei-
chen, die sich auf die Nahrungsaufnahme der Kinder
auswirken konnen (z.B. familidre Situation, Eltern-
Kind-Interaktion, Erziehung, Angste der Eltern).

Ein weiteres hiufiges Problem sind iiberlastete
Eltern, z.B. durch berufliche Uberbeanspruchung,
familidre Konflikte oder durch Alleinerziehung. Hier
sollte mit den Eltern nach Mdglichkeiten zusatzli-
cher Ressourcen zur Entlastung gesucht werden
(Grof3eltern, Freunde).

Teilweise sind die Sorgen der Eltern unbegriin-
det und resultieren aus eigenen Angsten oder fal-
schen Vorstellungen iiber die erforderliche Menge
und Zusammensetzung der Nahrung. Nicht selten
werden Nahrungsmittelallergien oder Unvertrdg-
lichkeiten (z.B. Laktoseintoleranz) vermutet, auch



http://www.was-wir-essen.de
http://www.was-wir-essen.de

242 6 Akute Vorstellungsanlasse

ohne darauf hinweisende Symptome. Zur Verunsi-
cherung der Eltern tragen auch die Informationsflut
der neuen Medien und zweifelhafte alternativmedi-
zinisch gestellte Diagnosen bei. Neben praktischen
Ratschldgen ist es hier wichtig, den Eltern Sicher-
heit zu vermitteln (,,Sie machen alles richtig®) und
unbegriindete Angste und Sorgen abzubauen.

Dysfunktionale Erziehung,
Interaktionsstdérungen

Nicht selten erfolgt eine einseitige Erndhrung durch
sich fixierende Vorlieben der Kinder bei Uberforde-
rung bzw. mangelnder Erziehungskompetenz der
Eltern. Dsyfunktionale Erziehung beziiglich der Ess-
gewohnheiten (z.B. unstrukturierte Tagesablaufe)
und Eltern-Kind-Interaktionsstorungen konnen zu
Fehl- und Mangelernahrungen fithren. Langfristig
kénnen sie auch zur Entstehung von Essstérungen
beitragen. Hinweise auf entsprechende Storungen
konnen am ehesten im Rahmen der kontinuierli-
chen Betreuung der Familien gewonnen werden. In
weniger schwerwiegenden Fillen konnen Beratun-
gen in der Praxis ausreichend sein. Bei gravierenden
Problemen kann die Einbeziehung einer Erzie-
hungs- und Familienberatungsstelle sinnvoll sein.

Mangelerndahrung durch Didten

Zunehmend haufiger miissen einseitige Didten wie
vegane Kost oder Trennkost als Ernahrungsproblem
in der Praxis thematisiert werden, um Fehl- und Man-
gelerndhrungen der Kinder zu verhindern. Die meist
sehr vielfaltig informierten Eltern handeln aus unter-
schiedlichen, z. T. schwer nachvollziehbaren Motiven
heraus (u.a. weltanschauliche Griinde, Erndhrungs-
trends). Eine Ernahrungsberatung allein ist zur Uber-
zeugung der Eltern meist nicht Erfolg versprechend.
Nur durch eine lingerfristige eingehende Beratung
und empathische Begleitung konnen die Vorbehalte
der Eltern abgebaut werden, um die Fortfithrung un-
notiger restriktiver Didten zu verhindern.

Ungunstige soziodkonomische
Bedingungen

In der KIGGS-Studie zur Gesundheit von Kindern
und Jugendlichen in Deutschland (2003 bis 2006)

lie sich nachweisen, dass ein niedriger sozio-

okonomischer Status einen eigenstindigen Risi-

kofaktor fiir einen schlechten Erndhrungsstatus
darstellt. Auch die ethnische Herkunft ist in diesem

Zusammenhang ein wichtiger Einflussfaktor. Ent-

sprechend haufiger sind auch ungiinstige Einfluss-

faktoren in den betroffenen Familien feststellbar, die
bei der Behandlung beriicksichtigt werden miissen.

Neben der Behandlung der Fehlerndhrung sind da-

bei meist Mafinahmen erforderlich, die nicht oder

nur teilweise im Ausbildungs- und Titigkeitsbereich

eines Kinder- und Jugendarztes stehen (z. B. Sozial-

arbeit). Die Hauptaufgaben bei der Betreuung ent-

sprechender Familien im Rahmen der hausérztlich-

padiatrischen Versorgung sollten daher sein:

 Regelmaflige Kontrollen des korperlichen und
seelischen Zustands des Kindes (auch ohne drin-
gende medizinische Indikation)

» Regelmaflige Beratung zur Alltagsbewiltigung
(Schwerpunkt Erndhrung), schrittweise Ver-
besserung der Ernahrungssituation des Kindes

e Aktivierung moglicher Ressourcen zur Ent-
lastung (Grofeltern, Freunde)

o Identifizierung der im Vordergrund stehenden
familidren Probleme

 Vermittlung von Beratungsstellen (z.B. Erzie-
hungs- und Familienberatung, Krisenberatung,
Selbsthilfegruppen)

o Vermittlung von Hilfen (Offentlicher Gesund-
heitsdienst, Jugendamt, freie Tréger)

Vernachlassigung

Im Rahmen der lingerfristigen hausirztlichen Be-
treuung konnen sich Hinweise fiir eine Mangeler-
nihrung im Rahmen einer Vernachlissigung erge-
ben. Probleme wie z.B. Uberforderung, Uberlas-
tung, Eheprobleme, Gewalt in der Familie oder eige-
ne psychische Erkrankungen werden von den Eltern
oft nicht angesprochen. Die Thematisierung eines
entsprechenden Verdachts erfordert eine angemes-
sen-vorsichtige und geschickte Kommunikation mit
den Eltern. Eine Belastung des Vertrauensverhlt-
nisses zwischen Eltern und Arzt kann resultieren, im
ungiinstigsten Fall kann auch ein Arztwechsel damit
verbunden sein. Im Sinne des Kindeswohls sollte
dies den Arzt bei ausreichenden Hinweisen trotz-
dem nicht davon abhalten, einen entsprechenden
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Verdacht anzusprechen. Dies gilt genauso fiir Ver-
dachtsmomente einer mdglichen schweren Kinds-
wohlgefahrdung (schwere Vernachlassigung, Miss-
handlung oder psychische Erkrankungen der El-
tern). In diesen Fillen miissen Beratungsstellen,
Kriseneinrichtungen und/oder das zustindige Ju-
gendamt eingeschaltet werden (> Kap. 10.1).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Wegen der persistierenden Beschwerden und der
itiologisch unklaren Gewichtsabnahme erfolgte eine
Labordiagnostik, die die folgenden auffilligen Wer-
te ergab: Hamoglobin 10,8 (Nw 11,1-14,3), MCH
mit 27,7 pg grenzwertig erniedrigt, (sonstige Blut-
bildwerte unauffillig), Eisen 37 ug/dl (Nw 43-184),
Ferritin 11 ng/ml (Nw 15-150), IgG 1375 mg/dl (Nw
540-1340), ASAT (GOT) 67 U/l (Mw bis 53), Trans-
glutaminase-IgA-Ak > 100 U/ml (Nw < 4). Bei deut-
lich erhohtem tTG-IgA-Wert mit grenzwertiger An-
dmie bei Eisenmangel wurde die Verdachtsdiagno-
se Zoliakie gestellt. Nach einer entsprechenden Be-
ratung der Mutter erfolgte eine Uberweisung zu
einer ambulanten Vorstellung in einer gastroentero-
logischen Poliklinik. Eine anschlieffend im Rahmen
einer Gastro-Duodenoskopie durchgefithrte Diinn-
darmbiopsie zeigte intraepitheliale Lymphozyten-
vermehrungen und eine Zottenatrophie (Marsh-Typ
IITa). Somit lie} sich die Diagnose einer Zoliakie
auch histologisch bestitigen. Nach der Befundbe-
sprechung erfolgte eine ausfithrliche Beratung zur
Grunderkrankung. Anschliefend wurden Eltern
und Kind im Rahmen einer Erndhrungsberatung
durch eine Ernidhrungsfachkraft ausfiihrlich tiber
eine strikt glutenfreie Ernahrung informiert. Nach
Einleitung der Dit erfolgten weitere Wiedervorstel-
lungen in der Praxis des betreuenden Kinderarztes.
In den folgenden Wochen musste die zunichst of-
fenkundig tiberforderte Mutter in der Umsetzung
der Didtempfehlungen unterstiitzt werden. Wegen
schwieriger héuslicher Bedingungen (u.a. Alleiner-
ziehung, ungiinstige bisherige Erndhrungsgewohn-
heiten, Erziehungsprobleme) waren neben wieder-
holten fachlichen Erlduterungen auch Hilfestellun-
gen im sozialen und héuslichen Umfeld erforder-
lich. Die Erndhrungsempfehlungen fiir das Kind
konnten erst nach mehreren Wochen konsequent

243

umgesetzt werden. Die Erndhrungsvorgaben wur-
den an weitere, an der Erndhrung des Kindes Betei-
ligte (Grof3eltern, Bekannte, Kindergarten) weiter-
gegeben. Der Mutter wurden weitere Informations-
moglichkeiten vermittelt (Deutsche Zoliakie-Gesell-
schaft, Internetadressen, Selbsthilfe-Gruppen).

Bei der ersten geplanten Verlaufskontrolle nach
drei Monaten zeigte sich ein bereits gebesserter Er-
nahrungszustand (Anstieg des BMI und Authol-
wachstum), das Kind war aktiver und zeigte eine
riicklaufige Hautbldsse. Die Laborkontrolle ergab
deutlich riicklaufige tTG-IgA-Antikorper, die zuvor
erniedrigten Werte fiir Hdmoglobin, MCH, Eisen
und Ferritin waren bereits im Normalbereich. Auch
die Kontrollen von Vitamin B,, und Folsdure ergaben
Werte im unteren Normalbereich. Die durchgefiihrte
Eisensubstitution konnte beendet werden. Wegen
der guten Therapieadhirenz wurden die nichsten
Kontrollen nach sechs und anschliefend nach weite-
ren zwolf Monaten vereinbart. Die tTG-IgA-Antikor-
per waren im weiteren Verlauf nicht mehr nachweis-
bar. Die Langen- und Gewichtsentwicklung verlief
nach einem Perzentilenwechsel um zwei Hauptper-
zentilen nach oben kontinuierlich knapp unterhalb
der fiinfzigsten Perzentile. Bei bisher weiter kompli-
kationslosem Verlauf erfolgten weitere regelmiflige
klinische und laborchemische Verlaufskontrollen
(BB, Feritin, tTG-IgA-Ak, GOT, BZ, TSH) einmal pro
Jahr. Weitere, haufiger mit der Zéliakie assoziierte
Erkrankungen (z.B. Diabetes mellitus, Schilddrii-
senerkrankung) traten nicht auf. Il
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6.15 Hautausschlag
Wolfgang Gempp

6.15.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Hauterkrankungen von Kindern und Jugendlichen
gehoren mit etwa 13 % nach Husten, Schmerzen und
Fieber zu den vierthdufigsten Vorstellungsanlidssen
in der ambulanten Pédiatrie. Die sogenannten ,klas-
sischen“ Exanthem-Erkrankungen (Masern, Schar-
lach, Rételn, Ringelrételn, Dreitagefieber) miissen in
der Praxis erkannt und von anderen Erkrankungen
mit Hautausschlag abgegrenzt werden. Die Windel-
dermatitis ist die haufigste Hauterkrankung im ers-
ten und zweiten Lebensjahr mit einer Privalenz von
7-35%. Neugeborene und Siuglinge zeigen in 40-
70% transitorische Hautverinderungen. Soge-
nannte ,,Muttermale® sind die haufigsten Fehlbil-
dungen im Sduglingsalter. Das atopische Ekzem
(AE) ist mit einer Privalenz von 5-12% je nach Le-
bensalter eine wichtige chronische Erkrankung im
Kindesalter. Etwa 60-70% der 12- bis 25-Jahrigen
zeigen Symptome der Akne vulgaris. Sie ist somit
die hiufigste Erkrankung im Jugendalter.

6.15.2 Definitionen

Hautdiagnosen sind Blickdiagnosen.

Das visuelle Erscheinungsbild der Haut gibt, im Ge-
gensatz zu anderen Erkrankungen, bereits den ent-
scheidenden Hinweis auf die Diagnose. Da fiir Kin-
der und Eltern die meisten Hautsymptome ,offen-

sichtlich® sind, erhoffen sie sich auch vom Untersu-
cher eine unmittelbare Klarung. Daher ist es wichtig,
sich mit der Effloreszenzenlehre vertraut zu ma-
chen. Hinter dem von Eltern oft benutzten Ausdruck
~Ausschlag® gilt es die sogenannten Primarldsionen
zu suchen, wie Makulae, Papeln, Plaques, Noduli,
Zysten, Pusteln oder Bldschen. Hautfarbe, Juckreiz
und die sogenannten sekundiren Zeichen wie
Schuppung, Erosionen und Fissuren sind weitere
wichtige Mosaiksteine der Diagnose. Problemorien-
tierte Algorithmen anhand des visuellen Erschei-
nungsbilds, wie sie sich in manchen Lehrbtichern
finden, erleichtern die Diagnosestellung. Hautsymp-
tome sind haufig Zeichen einer Allgemeinerkran-
kung. Nach der Anamneseerhebung muss immer
auch eine Ganzkorperuntersuchung erfolgen.

6.15.3 Klinisches Erscheinungsbild:
Exantheme

Il Fallbeispiel

Vanessa, sieben Jahre alt, wurde vor zwei Tagen aus
der Schule nach Hause geschickt. Sie klagte tiber
Kopf- und Halsschmerzen und fithlte sich ausge-
sprochen krank, obwohl das Fieber nur bis maximal
38,7°C anstieg. Einen Tag spater entwickelte sich ein
feiner, samtartiger, zunehmend flichiger, hochroter
Ausschlag vom Hals ausgehend, der jetzt auch in
den Leistenbeugen besonders gut sichtbar ist. Im
vorderen Zungenbereich finden sich ,rote Punkte;
eine deutliche Rétung des vorderen Rachenrings
und der Tonsillen sind weitere Symptome. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welches sind die wichtigsten anamnestischen
Fragen zur Differenzialdiagnose von Exanthe-
men?

» Welches sind die unterschiedlichen Formen und
Verteilungsmuster von Exanthemen mit und oh-
ne Fieber?

o Welche zusitzlichen Untersuchungen helfen bei
der Differenzialdiagnose?

o Welche unterschiedlichen Therapieansitze und
Umgebungsmafinahmen (Quarantine, Wieder-
zulassung zu Gemeinschaftseinrichtungen,
Riegelimpfung, Meldepflicht nach dem Infek-
tionsschutzgesetz) sind zu beachten?



Scharlach

Durch Streptokokken-Endotoxin bedingte Trias
aus Fieber, Enanthem und Exanthem

(> Abb.6.29)

Bei mafig erhohtem Fieber von 38-39 °C deutli-
ches Krankheitsgefithl mit Halsschmerzen, hoch-
rotem Enanthem im Bereich des vorderen Ra-
chenrings und sogenannter ,,Erdbeerzunge® als
Zeichen der geschwollenen Papillen

Sichtbar ist ein ,,blasses Munddreieck® und ein
konfluierendes, samtartiges Erythem besonders
inguinal, spater auch auf den Stamm sich aus-
breitend

Rachenabstrich (RA) zum Streptokokkennach-
weis (Streptokokkennachweis im RA ohne Exan-
them ist kein Scharlach > Kap. 6.6)

Uber die richtige Therapie des Scharlachs wird
immer wieder diskutiert (siehe Literatur). Ein be-
wihrtes Schema ist: Penicillin V 100.000 I. E./

kg KG/Tag fiir 10 Tage

Wiederzulassung zu Gemeinschaftseinrichtungen
nach 48 Stunden bei sicherer Medikamenten-

einnahme und Fieberfreiheit

Abb.6.29 Scharlachexanthem [G550]

Abb.6.30 Masernexanthem [E816, R190-003]
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Masern

e Masern (> Abb.6.30) sind impfpraventabel,

aber 2013 wurden 1.789 Falle und in 2015 noch
2.459 Fille gemeldet

Beginn mit katarrhalischem Vorstadium (Kon-
junktivitis, Pharyngitis, Husten und Fieber, Koplik-
sche Flecken an der bukkalen Mundschleimhaut)
Nach erneutem Fieberanstieg ,,morbilliformes*
Exanthem, sich iiber den gesamten Korper aus-
breitend

Die Kinder fiihlen sich krank und meiden das Licht
Die Diagnose wird Klinisch gestellt. Es besteht
Meldepflicht bei Verdacht, Erkrankung und Tod
nach dem Infektionsschutzgesetz
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Roteln

« Roteln sind durch Impfprévention selten ge-
worden

¢ Beginn mit geringem Krankheitsgefiihl, sub-
febrile Temperaturen, oft sehr diskretes, variables
Exanthem (nicht konfluierende Makulae vom
Gesicht ausgehend, sich tiber den Stamm aus-
breitend)

* Nuchale und parazervikale Lymphknoten!

o Sichere Diagnose nur durch Serologie

 Symptomatische Therapie

o Es besteht Meldepflicht bei Verdacht, Erkran-
kung oder Tod nach dem Infektionsschutzgesetz

Abb.6.31 Ringelroteln [E422]

* Bei wichtigen Entscheidungen wie dem klini-
schen Verdacht auf kongenitale Rételn oder Ro-
telnverdacht bzw. -kontakt von Schwangeren
sollte eine serologische Abklirung erfolgen

Ringelroteln

Ringelrételn (Erythema infectiosum

> Abb.6.31): Parvovirus B19

» Kaum Krankheitsgefiihl, Beginn mit Wangenré-
tung, Ausbreitung des girlandenférmigen Exan-
thems auf die Extremitaten. Bei Erscheinen des
Exanthems bereits nicht mehr ansteckend

o Keine Therapie

» An mogliche Komplikationen denken: Arthritis

(Hand- und Kniegelenk), Anamie, Thrombopen-

ie. Umgebungsaufklarung wegen méglicher intra-

uteriner Infektion. Hier Serologie unabdingbar

Dreitagefieber

o Dreitagefieber (Exanthema subitum): HHV 6 und 7

o Dem Exanthem vorausgehend hohes Fieber, da-
bei Gefahr von Fieberkrimpfen, nach plotzlichem
Entfiebern stammbetontes, kleinfleckiges, scarla-
tiniformes Exanthem

o Meist Kleinkinder betroffen

 Symptomatische Therapie

Was sieht dhnlich aus?

Unspezifische Virusexantheme werden meist

durch Enteroviren ausgelost, Morphe und Ausbrei-

tung sehr variabel, von generalisiert morbilliform

oder scarlatiniform zu vereinzelt fleckig oder anula-

re (> Abb. 6.32). Serologie nutzlos und teuer. Sym-

ptomatische Therapie.

Wichtig Abgrenzung zu:

 Arzneimittelexantheme zeigen ebenfalls ein
sehr buntes Hautbild. Anamnese wichtig. Klas-
sisch ist das Exanthem am siebten Tag nach einer
mit Amoxicillin behandelten Mononukleose

¢ Erythema chronicum migrans (anulares Erythem
mit zentrifugaler Ausbreitung um den Zeckenbiss)
als kutane Erstmanifestation der Borreliose
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Abb.6.32 Erythema chronicum migrans [E422]

Abb.6.33 Urticaria acuta [E422]

o Urticaria acuta zeigt pl6tzlich auftretende ring-
oder kreisformige, leichte erhabene, juckende weif3-
rote Plaques (Quaddeln), die an jeder Stelle des
Korpers oft wandernd bereits innerhalb von Stun-
den wieder abblassen konnen (> Abb.6.33). Den
Ausloser zu identifizieren ist oft schwierig und ge-
lingt am ehesten iiber eine ausfithrliche Anamnese-
erhebung. Bei rezidivierender oder chronischer
Urticaria empfiehlt sich das Fithren eines Symp-
tomkalenders. Die Therapie der akuten Phase be-
steht in der Gabe von Antihistaminika der 2. Gene-
ration wie Cetirizin oder Loratadin, bei ausgeprig-
tem Symptom auch orale Glucocorticoide.

o Erythema exsudativum multiforme: meist un-
bekannte Ausloser (medikamentds oder parain-
fektios, haufig nach HVS- oder Mykoplasmen-In-
fektionen). Nach vorausgehendem leichten
Krankheitsgefiihl runde, rotliche Makulae beson-
ders an den Streckseiten der Extremititen
(> Abb. 6.34). Nach einigen Tagen entwickeln
sich die typischen dreifarbigen Kokarden mit
zentraler dunkler Macula.

Abb.6.34 Erythema exsudativum multiforme [E422]

Behandlung und Beratung

U)VORSICHT

Alle Kinder mit ,Hautausschldgen” und hohem Fieber
sollten immer zeitnah drztlich untersucht werden. Keine
telefonische Beratung!

Seltener Notfall: Waterhouse-Friderichsen-Syndrom
bei Meningokokkensepsis: rotliche bis blduliche nicht
wegdrlickbare Makulae bei hochfieberndem, stark be-
eintrachtigtem Kind — Notarzt! Sofortige intravendse
Gabe von Penicillin G (250.000-400.000 U/kg/24h) —
auch bei Verdachtsdiagnose — kann lebensrettend sein.

Die Meldepflicht fiir Infektionskrankheiten kann in
einzelnen Bundeslandern durch Landesgesetze unter-
schiedlich geregelt sein.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Vanessa zeigt alle Zeichen des Scharlachs: Fieber,
Halsschmerzen, typisches Exanthem 12-24 Stunden
nach Krankheitsbeginn. Ein Schnelltest auf Strepto-
kokken sollte durchgefiihrt werden. Antigennach-
weis im Schnelltest sehr spezifisch, aber weniger
sensibel. Die Therapie erfolgt typischerweise mit Pe-
nicillin-V-Kalium oder Benzathin-Penicillin-V, das
eine zweimal tégliche Gabe ermdglicht und somit
die Compliance deutlich erhoht. Vanessas Mutter
sollte die Schule informieren. Vanessa kann bei
Symptom- und Fieberfreiheit frithestens nach 48
Stunden konsequenter Penicillintherapie wieder in
die Schule gehen. Wichtig: Die Penicillinbehandlung
muss auch bei Symptomfreiheit iiber zehn Tage
durchgefiihrt werden. 1l
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6.15.4 Klinisches Erscheinungsbild:
Ekzeme

Il Fallbeispiel

Der sechs Monate alte Levi zeigt eine zunehmende
Rotung von Wangen, Kinn, Hals und oberem Brust-
bereich. Das Erythem der Wangen ist grofiflichig
und nissend. Die Mutter berichtet von ,trockener®
Haut mit einzelnen juckenden ,Pickeln“ im Ge-
sichtsbereich bereits nach dem dritten Lebensmo-
nat. Bisher erst eine Impfung im Rahmen der Grun-
dimmunisierung. Ein Geschwisterkind (fiinf Jahre
alt) hat ,hiufig Bronchitis“, der Vater leidet an Heu-
schnupfen. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welches sind die Charakteristika des atopischen
Ekzems (Morphe, Ausbreitung, Lebensalter)?

o Wie verindert sich die Morphe im zeitlichen Ab-
lauf?

o Welche sekundiren Verdnderungen zeigt das
atopische Ekzem?

o Welche Therapieansitze gibt es?

o Welches sind die wichtigsten anamnestischen
Fragen zur Differenzialdiagnose und zur Famili-
enanamnese des atopischen Ekzems?

Atopisches Ekzem (AE)

o Altersabhingiges Verteilungsmuster der Efflores-
zenzen (> Abb. 6.35)

o Beginn frithestens nach dem dritten Lebensmo-
nat (Gesicht, Stamm, Streckseiten der Extremité-
ten, Windelregion ausgespart). Bei 80 % der Fille
Beginn bis zum zweiten Lebensjahr
(> Abb.6.36)

 Ab Schulalter Chronifizierung mit besonderem
Befall der Beugen (Arme und Beine), des Ge-
sichts, des Nackens und spiter auch der Hinde

o Wechselnde Morphe je nach Alter und Chronifi-
zierung: von papulosquamds, bei sekundarer In-
fizierung néssend, bis zur Lichenifikation

Faktoren, die das AE verschlimmern:
« Trockene Haut

« Schwitzen

« Stress und Angste

« Sekundare bakterielle Infektionen

Abb.6.35 Altersverteilung des
atopischen Ekzems [E422]
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Was sieht ahnlich aus?

¢ Seborrhoisches Ekzem: Im Siuglingsalter Er-
krankungsbeginn hiufig bereits vor dem dritten
Lebensmonat (Milchschorf, Gesicht, Hals-und
Windelregion). Lokalisation in der Adoleszenz:
Gesichtsbereich und vordere und hintere
»Schweiflrinne®

» Kontaktekzem: akutes Auftreten, Lokalisation je
nach Exposition, genaue Anamnese!

« Scabies: lingliche Papeln und intrakutane Génge,
Befall von Handen und Fiiflen, besonders néchtli-
cher Juckreiz. Wichtig: Umgebungsuntersu-
chung und engmaschige Therapieiiberwachung!

o Pityriasis rosea: meist Jugendliche betroffen, ty-
pische ovale erythematdse Eftfloreszenzen iiber
dem Stamm, linienartig angeordnet, groflerer
rotlicher Patch mit randstindiger Schuppenkrau-
se, sogenanntes Primarmedaillon, ist beweisend
(> Abb.6.37)

« Tinea capitis und corporis: einzelne scharf abge-
grenzte erythematose Plaques mit randstandiger
Schuppung (> Abb. 6.38). Anamnestisch: Tier-
kontakt? Auslandsaufenthalt? Diagnostik: Wood-
Lampe, abgeschabtes Material in 10-prozentiger
Kalilauge mikroskopieren

Abb.6.36 Atopisches Ekzem im Sduglings- und Kleinkind-
alter: Erythrodermie, Erosionen, sekundare Infektion, starker

Juckreiz [E422)] . Sel:lene DD: Psoriasis vulgaris, Lichen planus,
Lichen striatus

Abb.6.37 Pityriasis rosea: linien-
formig angeordnete Makulae mit
groBem Primarmedaillon [a: E636;
b: L157]
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i

Abb.6.38 Tinea corporis [E816]

Behandlung und Beratung

¢ Die Behandlung des atopischen Ekzems ist eine
Herausforderung, zumal sich auf diesem Gebiet
Mythen und ,, Wunderheiler ausgebreitet haben.
Die Therapie ist abhingig von Alter, Schwere-
grad (Ekzem-Score, Fotodokumentation niitz-
lich), Sekundarinfektionen und Leidensdruck des
Kindes und der Eltern; sie wird in Basistherapie,
antiinfektiose und antiinflammatorische Thera-
pie unterteilt. Aufkldrung (Kortisonangst), Pati-
entenfithrung (Neurodermitisschulung) und
Compliance sind wesentliche Bestandteile des
immer auf einen langen Zeitraum angelegten Be-
handlungsplans.

o Das seborrhoische Ekzem des Siuglings wird
mit hydrophiler Lotio behandelt, keine fettenden
Salben. Gute Prognose: Symptomfreiheit meist
im zweiten Lebensjahr.

« Scabies: 2,5- oder 5-prozentige Permethrin-
Creme als wirksamstes Mittel der Wahl. Einmali-
ger Auftrag fiir 8-12 Stunden (ausfiihrliche The-
rapieanweisung siehe Literatur).

o Pityriasis rosea bedarf keiner Behandlung.

« Tinea capitis und corporis: fungistatische Exter-
na wie Clotrimazol (Canesten®) oder Bifonazol

(Mycospor®™). Behandlung zur Vermeidung von
Rezidiven ein bis zwei Wochen iiber den Abhei-
lungsprozess hinaus.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Es handelt sich um die Erstmanifestation einer ato-
pischen Dermatitis mit Sekundarinfektion. Typisch
sind der Beginn nach dem dritten Lebensmonat und
der Erstbefall von Gesicht und Hals. Wichtig ist die
Behandlung der Sekundirinfektion z.B. mit hydro-
philer Chlorhexidin-Creme 1%, danach hydrophile
Creme und langsamer Ubergang auf riickfettende
Externa. Ausfiihrliche Information der Mutter iiber
den weiteren Verlauf und die Prognose. Wiedervor-
stellung aufgrund der Sekundérinfektion spétestens
in einer Woche. Nach Abklingen der Sekundarinfek-
tion Impfungen nach Impfplan vervollstindigen.
(Das atopische Ekzem stellt kein Hindernis dar!) Bei
Persistenz des Ekzems und anhaltendem Leidens-
druck Hinweis auf weitere Hilfen wie z.B. ,Neuro-
dermitisschulung®. Das fiinfjahrige Geschwisterkind
sollte zur Abklarung eines kindlichen Asthmas ein-
bestellt werden. 1l

6.15.5 Klinisches Erscheinungsbild:
Akne

Il Fallbeispiel

Der 14-jahrige Frank kommt zu J1-Untersuchung.
Er fiihlt sich gesund, hat keine Fragen, keine Be-
schwerden, keine Klagen. Die korperliche Untersu-
chung zeigt einen vollig normalen Jungen, aufler ei-
ner Reihe von ,,Pickeln“ im Stirnbereich, auf Wan-
gen und Kinn. Flache, hautfarbenen Milien wechseln
mit offenen, dunklen Komedonen ab. Vereinzelt
finden sich entziindete Papeln. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welches ist die Pathogenese der Akne vulgaris?

o Welche verschiedenen Typen der Akne gibt es?

o Welches sind die Behandlungsmethoden der un-
terschiedlichen Verlaufsformen?

o Welches sind die Indikationen fiir eine systemi-
sche Isotretinoin-Therapie?

o Wie ist die Prognose der juvenilen Akne?



Akne vulgaris

Die Pathogenese der Akne vulgaris (> Abb.6.39)

erklart sich durch hormonell bedingte Verhor-

nungsstérungen der Talgdriisenoffnungen mit fol-

gender Seborrhé und bakteriellen Superinfektionen

durch Propionibacterium acnes.

o Milde Form: Akne miliaris, Akne comedonica:
Milien und Komedonen

o Mifig schwere Form: Akne papulosa, Akne pa-
pulo-pustulosa: Komedonen, entziindliche Pus-
teln und Papeln

o Schwere Form: Akne nodulocystica, Akne con-
globata: entziindliche Papeln, Zysten und Knoten

Was sieht ahnlich aus?

o Rosazea, besonders Steroid-Rosazea
o Molluscum contagiosum, wenn sekundér ent-
ziindet

Beratung und Behandlung

Die psychologische Beeintrachtigung des Jugendli-
chen kann schwerwiegend sein und muss in den Be-
handlungsplan mit eingehen. Die Stufentherapie der
Akne vulgaris setzt wegen der langsamen Heilungs-
erfolge eine besondere Uberzeugungsarbeit zur Ein-
haltung der Compliance voraus. Gliicklicherweise
heilt die unkomplizierte Akne in bis zu 90 % der Fil-
le nach dem 20. Lebensjahr unkompliziert ab. Aller-
dings konnen Narben lebenslang zuriickbleiben,

) s

Abb.6.39 Akne papulopustulosa: einzelne entziindliche
Lasionen [E422]
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deswegen ist eine frithe und aggressive Therapie

wichtig:

 Geduld! Keine zusitzlichen ,todsicher” wirken-
den Salben oder Cremes

o Fiir das Gesicht seifenfreie Reinigung, moglichst
olfreie Kosmetika

¢ Keine Manipulation oder Ausdriicken der Kome-
donen

Medikamentdse Behandlung

Die einzelnen Therapeutika sollten mindestens drei
Monate, die einzelnen Stufen mindestens vier Wo-
chen eingehalten werden.

» Milde Form: Benzoylperoxid (BP)
2,5-/5-/10-prozentig zweimal jeden zweiten Tag,
topische Retinoide téglich abends; ggf. topische
antibiotische Therapie (Erythromycin, Clindamy-
cin oder Kombination von Clindamycin/BP).

o Miig schwere Form: zusitzlich orale antibioti-
sche Therapie mit Erythromycin 20-30 mg/kg
KG/Tag oder Doxycyclin 100 mg einmal téglich.

o Schwere Formen sollten zum Dermatologen zur
oralen Retinoid-Therapie {iberwiesen werden.
Wihrend der Retinoid-Therapie ist bei Mddchen
Kontrazeption essenziell.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Frank sollte eine Therapie mit Benzoylperoxid, topi-
schen Retinoiden und einem topischen Antibioti-
kum angeboten werden: z.B. Aknefug-Oxid 3-5%
Gel, Isotrex Gel und Aknederm-Ery Gel 2-4%. Tro-
ckene Haut als Nebenwirkung und die langsamen
und nur bei regelméfiger Therapie sichtbaren Erfol-
ge sollten kommuniziert werden. Eine Wiedervor-
stellung bei Problemen auch ohne Termin, sonst in
4-6 Wochen. 1l

6.15.6 Klinisches Erscheinungsbild:
Blaschen, Pusteln, Papeln

Il Fallbeispiel

Der finfjahrige Ali hat seit zwei Tagen Fieber um die
39°C. Er ist appetitlos und entwickelte im Gesicht
und am Stamm juckende rote Flecken und mit kla-
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rer Fliissigkeit gefiillte Blaschen. Rote Flecken zeigen ~  Hochansteckend ein bis zwei Tage vor und 5-6

sich auch an der Mundschleimhaut. 1l Tage nach Auftreten der ersten Blaschen.
o Wiederzulassung zu Gemeinschaftseinrichtungen
Fragen zum Fallbeispiel gewdhnlich nach 10 Tagen.
o Welches ist die hiufigste Diagnose bei Kindern o Esbesteht Meldepflicht nach dem Infektions-
mit vesikuldrem Exanthem und Fieber? schutzgesetz bei Krankheitsverdacht, Erkrankung
o Welches sind wichtige anamnestische Fragen zur sowie Tod.

Differenzierung von vesikuldren Exanthemen?

Therapie
Windpocken (Varizellen) Unkomplizierte Windpocken bediirfen keiner Be-
handlung. Zur Milderung des Juckreizes Lokalthera-
o Impfpriventabel, daher zunehmend seltener. pie mit z. B. Tannosynt® Lotio. Nur bei immunsup-
o Uber 2-5 Tage entwickeln sich schubweise Blas- primierten Kindern Gabe von Aciclovir i.v.

chen am Kopf, Stamm, Extremititen, aber auch
an der Mundschleimhaut (> Abb. 6.40).

 Starker Juckreiz. Komplikationen der Varizellen

o Fieber meist unter 39 °C, nach Ausbruch des Ex- o Bakterielle Superinfektionen besonders auf dem

anthems noch 2-3 Tage anhaltend. Durch das
schubweise Auftreten erscheinen die Stadien der
Effloreszenzen (Vesikeln, Pusteln und Krusten)
oft nebeneinander. Nach 7-10 Tage beginnen die
Krusten abzufallen.

Narbenloses Abheilen, falls die Effloreszenzen
nicht aufgekratzt werden.

Abb.6.40 Varizellen: Blaschen, Pusteln, Erosionen [E422]

Boden eines atopischen Ekzems

o Narben (18,7 %)

o Zerebellitis (1:4000): Gangunsicherheit nach
Abklingen der Symptome!

 Kongenitale Varizellen des Neugeborenen bei
Erkrankung der Mutter 2-3 Wochen vor der Ge-
burt.

")VORSICHT
Keine Acetylsalicylsdure bei Varizellen (und anderen
Viruserkrankungen): Gefahr des Reye-Syndroms!

Abb.6.41 Hand-FuB-Mund-Krankheit [R305]



Hand-FuB-Mund-Krankheit

o Coxsackie A 16 und andere Viren

o Schmerzhafte Blaschen an der Mundschleimhaut
und Lippen, dazu an Fingern, Hinden und Fiifflen
vereinzelte meist lingliche Vesikel (> Abb. 6.41)

o Keine Behandlung

Herpangina

o Coxsackie A und B-Viren

o Sehr schmerzhafte rupturierende Blidschen am
weichen Gaumen und vorderen Rachenring
(> Kap. 6.6)

o Bei Kleinkindern haufig Nahrungsverweigerung

Herpes zoster

o Varizella-zoster-Virus

* Morphe wie Varizellen, typische Verteilung ent-
lang der thorakalen Dermatome (aber auch: Zos-
ter ophthalmicus und Zoster oticus)

o Im Gegensatz zum Erwachsenenalter im Schulal-
ter wenig juckend und wenig schmerzhaft

o Leichte Fille Behandlung wie Varizellen

Herpes simplex
o Gruppe von Bldschen auf erythematdser Basis als

Herpes labialis, Herpes facialis (> Abb. 6.42),
aber auch an Fingern und perianal

Abb.6.42 Herpes facialis [E422]

6.15 Hautausschlag 253

L

Abb.6.43 Gingivostomatitis herpetica [E422]

o Perianal als Condylomata acuminata (auch an
sexuellen Missbrauch denken)

Gingivostomatitis herpetica
(Mundféule)

o Schmerzhafte Bldschen und Erosionen im
Lippen- und Mundbereich, intraoral Belege und
foetor ex ore (> Abb. 6.43).

o Fieber und Nahrungsverweigerung hiufig.

o Therapeutisch Versuch mit Mundspiilung mit
Kamille-L6sung und Lokalanisthetika wie Lido-
cain (z.B. Dynexan® Mundgel).

o Aufausreichende Fliissigkeitszufuhr achten!

« Lokale oder systemische Virostatika sind von ge-
ringem Nutzen, da sie meist zu spat im Verlauf
der Krankheit eingesetzt werden.

Impetigo contagiosa

« Staphylokokken 60-70 %, Streptokokken
30-40%

o Zarte, rasch rupturierende Blidschen, schmierig-
gelbe Krusten auf erythematésem Grund

* Bei Staphylokokken eher blasig (Impetigo bullosa)

 Nur bei begrenztem Hautbefall lokal antiinfektios
behandeln z. B. mit Fucidine® Creme

o Meist ist eine orale antibiotische Therapie not-
wendig z. B. mit Cefadroxil oder Cefaclor

Sonderform: Furunkel und Karbunkel.
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Dermale Papeln und Knoten

o Warzen (Verruca vulgaris): Papillomaviren
(HPV). Vereinzelte Papeln mit rauer Oberfliche
meist an den Extremititen, um das Nagelbett als
periunguale Warzen. Plantare Dornwarzen an
den Fuf3sohlen sind schmerzhaft und schwierig
zu behandeln. Therapeutischer Versuch mit
Solco-Derman®-Losung in mehreren Sitzungen
in der Praxis. Keine chirurgische Exzision oder
Lasertherapie palmo-plantarer Warzen!

¢ Dellwarzen (Molluscum contagiosum): DNA-
Virus. Derbe, hautfarbene Papeln, 2-5 mm
Durchmesser, mit zentraler Delle, Aussaat in
Gruppen. Meist keine Therapie notwendig, da oft
spontane Remission nach Wochen und Monaten.

o Selten: Epidermale Zysten 59 % aller Hautkno-
ten im Kindesalter.

Stiche, Bisse und andere juckende
Exantheme

« Kopfliduse (Pediculosis capitis): Nachweis von le-
benden Liusen, Nissen allein nicht beweisend. The-
rapie mit hoch und niedrig viskosem Dimeticon
(Nyda®) oder Permethrin-Losung (Infectopedi-
cul®) nach Gebrauchsanweisung. Nissen sorgfiltig
auskammen, ggf. Wiederholung nach sieben Tagen

« Katzenfloh und Hundefloh: oft linear angeord-
nete stark juckende Papeln

o Zecken (Ixodes ricinus): Zeckenbisse sind meist
schmerzlos und bleiben oft unbemerkt. Entfer-
nen der Zecke mit spezieller ,,Zeckenzange“. Etwa
drei Wochen Nachbeobachtung zum Ausschluss
eines Erythema migrans als Erstmanifestation ei-
ner Borreliose

o Zerkarien-Befall (Bade-und Entenbeifd): stark ju-
ckende erythematdse Papeln nach Baden in Bin-
nengewiasser (Bodensee) oder Trombidiose-
(Milben)befall nach Spielen im Gebiisch oder Heu

Von Zecken Ubertragbare Krankheiten:

* Arboviren als Erreger der Friihsommer-Meningoen-
zephalitis. In FSME-Risikogebieten wird eine Impfung
empfohlen.

« Borrelien als Erreger der Borreliose.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Ali hat die typischen Zeichen der Windpocken. Die
Therapie ist symptomatisch, gegen den Juckreiz z. B.
Tannosynt®-Lotio. NI

6.15.7 Klinisches Erscheinungsbild:
Windeldermatitis

Il Fallbeispiel

Alina, zehn Monate alt, hat seit fiinf Tagen eine R6-
tung im Windelbereich. Unauffallige Vorgeschichte:
kein Fieber, kein Infekt der oberen Luftwege, kein
Erbrechen oder Durchfall. Die Mutter gibt an, dass
nach Gabe von ,,Vitaminsaft“ vor einer Woche der
Stuhl etwas haufiger und diinnfliissiger gewesen sei.
Sie habe schon mehrfach die Windelmarke gewech-
selt, ohne dass Besserung eingetreten sei. Es findet
sich eine flichenhafte Rotung unter weitgehender
Aussparung der Inguinalfalten. Die Rétung zeigt
marginale weiflliche Schuppung und erythematése
Satelliten mit Schuppung im Bereich der Oberschen-
kel. Bei der weiteren Untersuchung des Kindes keine
Auffalligkeiten. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welches sind die haufigsten Ursachen der Win-
deldermatitis?

o Welche unterschiedlichen Erscheinungsformen
helfen bei der Differenzialdiagnose?

o Welches sind die Grundlagen der Behandlung?

Formen der Windeldermatitis

Rotung und erythematdse Papeln mit oder ohne
Schuppung, manchmal mit Ulzerationen im Windel-
bereich und des unteren Abdomens (> Abb. 6.44).
Als Ursache kommen Hautirritationen durch Urin
und Stuhl sowie Luftabschluss und Ubererwirmung
der betroffenen Hautbezirke infrage. Hiufig Superin-
fektionen mit Candida albicans (> Abb. 6.45).



Abb. 6.44 Windeldermatitis: unscharf begrenzte erythemato-

se Papeln und Flecken, oft mit Hauterosionen [G194]

Abb. 6.45 Windeldermatitis mit Candidasuperinfektion: sa-
tellitenartige scharf begrenzte Papeln [E696]

Was sieht ahnlich aus?

o Irritative Kontaktdermatitis: erosive Jacquets-
Dermatitis als schwerer Verlauf

o Candid-superinfizierte Windeldermatitis: haufig
assoziiert mit Mundsoor

o Impetigo durch Staphylokokken und Streptokok-
ken im Anogenitalbereich (Abstrich!)

o Seborrhoisches Ekzem: nicht nur Windelbereich
betroffen

o Seltene Differenzialdiagnosen: Psoriasis, Zink-
mangel-Dermatitis, atopisches Ekzem
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Behandlung und Beratung

o Luft an die Haut lassen!

 Hiufiger Windelwechsel.

o Zinksalbe (Pasta zinci mollis DAB), auch in Kom-
bination mit Tannin 1 %. Bei Candidabefall anti-
mykotische Therapie (Clotrimazol, Miconazol).
Bei Mundsoor auch Brustwarzen der Stillenden
mitbehandeln. Bei lang andauerndem oder thera-
pieresistentem Verlauf und/oder haufigen Rezidi-
ven auch an andere Grunderkrankungen denken.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Alina hat eine superinfizierte Windeldermatitis,
wahrscheinlicher Ausloser ist die Gabe von frucht-
sdurehaltigem ,,Vitaminsaft®. Aufklarung iiber Pfle-
gemafinahmen (hdufiger Windelwechsel, hochab-
sorbierende Windeln), Verschreibung einer weichen
Zinkpaste mit Zusatz von topischen Antimykotika.
Wiedervorstellung in einer Woche, falls keine Ver-
besserung eingetreten ist. Il

6.15.8 Hauterkrankungen des
Neugeborenen und des jungen
Sauglings

Il Fallbeispiel

Christoph: Die Mutter des zehn Tage alten Neugebo-
renen bemerkt multiple weifle ein bis 2mm grofle
weifle ,,Pickel auf der Stirn, Nasenriicken und Wan-
gen, zusatzlich auch im Bereich des Gaumens. Die
Schwangerschaft verlief normal, die vaginale Geburt
ohne Komplikationen. Das Kind wird voll gestillt
und zeigt keine weiteren Auffilligkeiten.

Sabine: Eine nach unkomplizierter vaginaler
Geburt am dritten Tag entlassene Mutter bemerkt
bei Sabine eine flichige Rotung mit multiplen
Blischen insbesondere im Brust- und Bauchbereich.
Die Hebamme habe rektal ,Fieber von 37,8°C ge-
messen. Nl
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Abb.6.46 Erythema toxicum neonatorum: erythematdse
Flecken und Plagues mit einzelnen Papeln und Pusteln [E422]

Fragen zum Fallbeispiel

Welches sind die Besonderheiten der Haut des
Neugeborenen und jungen Siuglings?

Welches sind die haufigsten transitorischen
Hauterkrankungen des Neugeborenen und jun-
gen Siuglings?

Welche nicht transitorischen Hauterscheinungen
des Neugeborenen und jungen Sauglings sollten
einem dermatologisch erfahrenen Pédiater oder
padiatrisch erfahrenen Dermatologen vorgestellt
werden?

Transitorische Hautveranderungen

Erythema toxicum neonatorum: Ab 2.-3. Le-
benstag, hochrote Flecken von 2-3 cm Durch-

Abb.6.48 Seborrhoisches Ekzem [E816)

Abb.6.47 Milien [E422]

messer mit einer winzigen, 1 bis 2mm groflen
Pustel auf Brust und Riicken, Gesicht, Extremiti-
ten (> Abb. 6.46). Blasst nach 4-5 Tagen ab;
kein Fieber, keine Therapie!

Milien: Bereits bei der Geburt vorhandene 1 bis
2mm grofle Papeln, hauptsichlich auf Stirn,
Wangen und Nase (> Abb. 6.47). Als Eppstein-
perlen im Mund haufig beidseits der medianen
Gaumenraphe. Keine Therapie.

Seborrhoisches Ekzem des Sduglings: gelblich
fettig glinzendes schuppendes Ekzem

(> Abb.6.48), besonders in den Hals-und Beu-
gefalten sowie im Windelbereich. Als Milch-
schorf im Kopfbereich. Im Gegensatz zur atopi-
schen Dermatitis bereits vor dem dritten Lebens-
monat sichtbar. Therapie: Aufweichen der Krus-
ten mit Ol, Hautpflege mit fettarmer Creme oder
Lotio, im Windelbereich weiche Zinkpaste.




Was sieht ahnlich aus?

Transiente neonatale pustulose Melanose: 4hn-
lich Erythema toxicum

Miliaria cristallina: 1 bis 2 mm grofle Blaschen
meist auf der Stirn, Ursache: feuchtwarme Luft
Naevus sebaceus: orange-gelbliche Plaques, ab
Geburt meist im Kopfbereich

Infektidse Hautveranderungen (selten)

Impetigo contagiosa

Neonatale Scabiose

Kongenitale und neonatale Candidiasis
Varizella- und Zostervirus-Infektionen des Neu-
geborenen

"""V ORSICHT

Staphylodermie: gelbliche gefiillte Pusteln 1-9mm,
rotliche Basis — Abstrich, Sepsis-Verdacht!

~Muttermale”

Naevus simplex (Storchenbiss) (40 % aller Kin-
der): blassrosa Erythem unterschiedlicher Grofie,
besonders im Nackenbereich, Augenlider und
Riicken. Blasst mit zunehmendem Alter ab und
verschwindet im Verlauf der ersten beiden Le-
bensjahre.

Mongolenfleck: Bevorzugt Kinder aus Asien und
Afrika. Bldulichschwarze Flecken mit unscharfen
Réindern, meist am Riicken, werden mit zuneh-
mendem Alter blasser.

Naevus flammeus (Feuermal): haufig unilatera-
les oder segmentales hellrotes Erythem, bereits
bei Geburt vorhanden. Frithbehandlung mit ge-
pulstem Farbstoftlaser je nach Lokalisation und
Ausbreitung. (Cave: medianer Lumbosakralbe-
reich — Spina bifida occulta)
Sduglingshimangiome: 1,1-2,6 % aller reifen
Neugeborenen mit einem Anstieg auf bis zu 12 %
in den ersten zwolf Lebensmonaten. Je nach Lage
(intra- oder subkutan) flach bis erhaben, Farbe
dunkelrétlich, in der Regressionsphase von livide
zu grau wechselnd (> Abb. 6.49). Therapieopti-
onen hingen im Wesentlichen von der Lage ab:
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Abb.6.49 Nasales Hdmangiom mit Atembehinderung [E422]

Himangiome im Gesichtsbereich, einschlief3-
lich Mund und Lippen, Genitalbereich und Lum-
bosakralbereich miissen einem dermatologisch
erfahrenen Pédiater oder einem pidiatrisch er-
fahrenen Dermatologen vorgestellt werden.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Christoph: Es handelt sich um Neugeborenenmilien,
Beruhigung der Mutter, keine Therapie.

Sabine: Auch das Erythema toxicum neonatorum
bedarf keiner Behandlung. Bei Verdacht auf Staphy-
lodermie Abstrich. Aufklarung der Mutter tiber die
Frage: Wann spricht man von ,,Fieber®. Einweisung
in rektales Fiebermessen. Nl
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6.16 Rote und verklebte Augen

Klaus Rodens

Il Fallbeispiel

Der Mutter fillt beim Abholen ihrer fréhlichen vier
Jahre alten Tochter aus dem Kindergarten im Spét-
herbst ein einseitig verklebtes und gerdtetes Auge
auf (> Abb. 6.50). Schmerzen oder Juckreiz gibt das
Kind nicht an. Fieber hat es nicht. Rosa war zuvor
nie mit dhnlichen Problemen aufgefallen. Auf Nach-
frage bei der Kindergartenleitung hatten in den zu-
riickliegenden Tagen andere Kinder dhnliche Be-
schwerden. Nl

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Angaben sind fiir die Diagnosefindung
zielfithrend?

» Wie soll die Mutter beraten und das Kind behan-
delt werden?

o Was wiren wichtige Differenzialdiagnosen, wenn
das Midchen zehn Monate bzw. zw6lf Jahre alt
wire?

6.16.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Rote und meist auch ,verklebte“ Augen sind ein
haufiges Problem der padiatrischen Grundversor-
gung mit einem Anteil von ca. 5% an allen Akutvor-
stellungen. Es ldsst sich dabei eine deutliche Alters-
abhangigkeit mit einem Gipfel bei den Sduglingen

ik =
Abb.6.50 Rotes, verklebtes Auge [F940-001]

(6,1%) und einer kontinuierlichen Abnahme bis zu
2,5% bei Jugendlichen feststellen. Aufgrund der In-
fektiositit (Schmierinfektion) erlauben viele Kin-
dergdrten fiir die Dauer der Erkrankung nicht den
Besuch der Gemeinschaftseinrichtung. Die Kindes-
eltern bentigen deshalb hierfiir hiufig eine ,, Arztli-
che Bescheinigung fiir den Bezug von Krankengeld
bei Erkrankung eines Kindes.

6.16.2 Definition

Das ,rote Auge“ kommt zustande durch eine Weit-
stellung der konjunktivalen Blutgefifle. Hiufig be-
steht eine ddematdse Bindehautschwellung (Che-
mosis).

Betroffen sind die Konjunktiven (Konjunktivi-
tis), weniger hiufig die Augenlider (Blepharitis)
und deutlich seltener das Trdnennasengangssys-
tem (Dakryozystitis), extrem selten die Hornhaut
(Keratitis).

Entzlindungen der Uvea (Uveitis) mit ihren vier Be-
standteilen (Iris, Ziliarkorper, Chorioidea und Retina)
kénnen mit einer Bindehautentziindung verwechselt
werden, weil sie bei der vorderen Uveitis (lris, Ziliarkor-
per) auch zu einer Hyperdmie der Bindehaut (konjunkti-
vale Injektion) fiihren kénnen. Sie weisen auf eine syste-
mische Grunderkrankung (siehe unten) oder seltene in-
fektiose Ausléser hin (z.B. Tuberkulose, Toxoplasmose,
Toxocara).

Selten, wenn auch gefiirchtet, ist die entziindliche
Mitbeteiligung tiefer liegenden Strukturen in der
Augenhdhle (Orbitalphlegmone).

Hauptursachen der Konjunktivitis sind bakteri-
elle oder virale Infektionen und Allergien (meist Pol-
linosis), weniger hiufig Fremdkorper und sehr sel-
ten autoimmunologische Erkrankungen (Rheuma;
M. Kawasaki).

6.16.3 Klinisches Erscheinungsbild

Das Erscheinungsbild variiert mit den Ursachen der
Erkrankung und dem Alter des Kindes.
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* Nicht selten: nichtinfektiése und nichtallergi-
sche Ursachen: Fremdkorper; toxische Reaktionen
(Gas, Chemikalien, Hitze)

« Selten: herpetische Keratokonjunktivitis (bei
einseitigen periokuldren vesikuldren Effloreszenzen an
Herpesinfektion denken!)

« Sehr selten: Begleiterscheinung von Autoim-
munerkrankungen (z. B. juvenile idiopathische Arth-
ritis; M. Kawasaki): konjunktivale Injektion, Iridozykli-
tis, Keratitis, Uveitis

Neugeborene und Sauglinge

o In der Regel bakterielle Infektionen: stark ge-
taflinjizierte Konjunktiven, gelbliche Sekretbil-
dung, Wimpern- und Lidrandverklebung, Odem
der Bindehaut, gelegentlich Lidschwellung

 Im Geburtskanal ibertragene Erreger wie
Chlamydien, Gonokokken

o Ein- oder beidseitige Tranennasengangsobstruk-
tion; Fremdkdrper; sehr selten angeborenes
Glaukom

Tranengangsobstruktion

Pravalenz 1-6 % der Neugeborenen und Séuglinge, ver-
schwindet spontan bei 80 % der Sauglinge innerhalb des
ersten Lebenshalbjahres und bei weit tiber 90 % bis zum
ersten Geburtstag. Aufgrund des ,Tranensees” (Unter-
lidsack) besteht die Gefahr der Infektion und nachfolgen-
den Konjunktivitis.

6.16.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Die infektiose und die allergische Konjunktivitis
sind die haufigsten konjunktivalen Erkrankungen.
Der klinische Befund in Verbindung mit dem Alter
des Kindes und der Anamnese fiihrt schnell zur Dia-
gnose.

Dem Labor (Kulturen, Serologie, Entziindungs-
parameter) kommt eine untergeordnete Rolle zu.
Ausnahme ist der Verdacht auf
« eine Infektion durch Chlamydien oder Gonokok-

ken (Blenorrho) bei Neugeborenen mit stark ge-

Vorschulkinder

o Allmihlich dominieren virale iiber bakterielle

Infektionen: typische bakterielle Verursacher:
Haemophilus influenzae, Pneumokokken;
Staphylokokken sind die Hauptverursacher der
akuten Lidentziindung und der akuten Talgdrii-
senentziindung am Lidrand (Hordeolum)
Virale Konjunktivitis oft Begleiterscheinung an-
derer Viruserkrankungen v. a. des Respirations-
trakts

Symptomatik wie oben, bei rein viraler Ursache
haufig stirker ausgeprigte Gefiflinjektion und
Chemosis, Lichtempfindlichkeit
Nicht-infektiose Ursachen:

Allergie (Pollinosis): Juckreiz, eher maflige kon-
junktivale Injektion, Chemosis, eher wissriges
Sekret

Schulkinder, Jugendliche

o Allergie (Pollinosis): Symptome siehe oben

o Virale Infektionen (Adenoviren; selten: Herpes-
viren): gefaflinjizierte Konjunktiven; Tranenfluss,
Lichtempfindlichkeit

schwollenen Augen,

eine Herpesinfektion,

einen komplizierten Verlauf (v.a. phlegmongse
Entwicklung): Blutbild und CRP.

Bei allen persistierenden, therapierefraktaren ,roten Au-

gen” — Augenarzt (Spaltlampenuntersuchung)

6.16.5 Beratung und Behandlung

Die meisten unkomplizierten Entziindungen der
vorderen Augenabschnitte im Kindesalter sind in
der Regel zwar selbstlimitierende Erkrankungsbil-
der, allerdings auch von langer Dauer (bis ca. zehn
Tage).

Rezidivierende Konjunktivitiden auf dem Boden

einer angeborenen Trinengangstenose erfordern
ein an die Situation adaptiertes Vorgehen.
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Tranengangstenose

o Eine kreisformige lokale Massage tiber dem
Nasolakrimalwinkel bewirkt manchmal einen
Abfluss des gestauten Trinenwassers.

* Bei Persistenz jenseits des ersten Lebensjahres:
Bougierung des Gangs unter Narkose in Betracht
ziehen.

e Bei vermehrtem Trinenfluss und verklebten
Lidern ohne Entziindungszeichen: nasses Auge
auswaschen und abtupfen (nicht mit potenziell
allergisierender Kamillenlosung).

Infektion

o Ohne Komplikationen: evtl. zunichst abwar-
tendes Verhalten (ein bis zwei Tage), Entfer-
nung des Sekrets und der Krusten mit feuchtem
Tuch
o Fehlende Besserung oder vermehrte Eiterse-
kretion: Verabreichung eines topischen Anti-
biotikums (Tobramycin, Kanamycin, Moxifloxa-
zin, Gentamycin u. a.)
o Ziel: Beschleunigung der klinischen Besserung
und Verhinderung von Ansteckungen
- Bei Sduglingen und Kleinkindern besser
Salben (einfachere Applikation)

— Bei dlteren Kindern Tropfen (Sichttriibung
durch Salben)

- Gute Hindehygiene

Allergie

o Stark juckende Konjunktivitis: antiallergische
Tropfen (z. B. Levocabastin) bzw. corticoidhaltige
topische Priparate (Cave: relative Kontraindika-
tionen [Herpeskeratitis] und potenzielle Neben-
wirkungen [Katarakt und Glaukom])

» Hyposensibilisierung (SCIT, SLIT) kann ent-
sprechend den Leitlinienvorgaben erwogen wer-
den

Der Besuch einer Gemeinschaftseinrichtung (v.a.

Kindergarten) ist wieder mdglich, wenn eine deutli-

che Symptombesserung eingetreten ist. Eine Ge-

sundheitsbescheinigung durch den Arzt ist gesetz-
lich nicht vorgesehen, wird aber in der Praxis sehr
haufig verlangt. Nur bei nachgewiesener Adenovi-
rus-Infektion empfiehlt das RKI aufgrund der Dau-

er der Ansteckungsfihigkeit eine Kindergartenka-
renz von 2-3 Wochen. Eine Meldepflicht nach dem
Infektionsschutzgesetz besteht hier nur bei nachge-
wiesenem Erreger im Konjunktivalsekret.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Zielfihrende anamnestische Angaben ergeben sich
aus dem Alter und dem Kindergartenumfeld mit ahn-
lichen Erkrankungsbildern; die Jahreszeit schlief3t ei-
ne allergische Ursache durch z.B. Griserpollen aus,
die bei dlteren Kindern zu einer anderen Jahreszeit
differenzialdiagnostisch in Erwégung gezogen werden
misste. Eine Tridnengangsenge betrifft vor allem die
jlingeren Sauglinge und ist in diesem Alter sehr selten.

Die klinische Untersuchung (nicht krank wir-
kend, schmerzlose und nichtjuckende Rétung,
Schwellung und Sekretion) erhirtet den Verdacht
auf eine infektiose Konjunktivitis.

Empfehlungen an die Eltern: Zunachst abwarten-
de Beobachtung mit sorgfiltigem Sdubern/Abwa-
schen, Karenz (KiTa), je nach Verlauf antibiotische
Augentropfen. 1l
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6.17 Jungenmedizin und
Kindergynakologie

6.17.1 Jungenmedizin
Bernhard Stier

Il Fallbeispiel

Justin (15 Jahre) kommt in die Praxis mit unklarem
»Ziehen“ in der rechten Leiste. Er hat seit Kurzem
eine Freundin. 1l

Frage zum Fallbeispiel
Hidden agenda?
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Stellenwert der Jungenmedizin in der
Grundversorgung

Wihrend vor Pubertitseintritt die Jungen wie die

Médchen meist in elterlicher Begleitung zu Vorsor-

gen und bei Erkrankungen in die Praxis kommen

(dhnliche Fallzahlen Méddchen/Jungen), brechen die

Arztbesuche in und nach der Pubertit deutlich bei

Jungen ein. Statistisch scheinen die Jungen gestinder

zu sein und seltener eine medizinische Betreuung zu

bendtigen. Folgendes wird dabei tibersehen:

o Fiir Jungen ist Krankheit mit Weiblichkeit ver-
bunden. Zumeist haben sich die Miitter darum
gekiimmert. In der Phase der Geschlechtsidentifi-
kation ist Krankheit eher mit Peinlichkeit behaf-
tet. Gesundheit ist fiir Jungen primar selbstver-
standlich. Das Bild von Ménnlichkeit vertragt
sich nicht mit Krankheit.

¢ Die Eltern sind bzgl. ihrer Tochter wesentlich
sensibler im Hinblick auf Erkrankungen und
Verletzungen als bei ihren Sohnen. Auf medizini-
sche Hilfe wird weniger Wert gelegt.

o Fiir Madchen gibt es bessere Versorgungsstruk-
turen im Bereich Gesundheit. Jungen wissen oft
nicht, wohin sie sich wenden sollen, besonders
bei spezifischen medizinischen Fragen. Vorsorge-
und Angebote rund um die Gesundheit erreichen
die Jungen weniger.

e Der Forschungs- und Wissensstand bzgl. Ge-
sundheitsproblemen bei Jungen ist flach und un-
geniigend.

¢ Bei Jungengesundheit fehlt weitgehend die Pers-
pektive auf psychische und soziale Gesundheit.

Was lasst Jungen den Arzt aufsuchen?

 Vorsorgen (z.B.J1: 30-40 %)

o Akute Gesundheitsprobleme (Atmung/Infekte,
Hauterkrankungen etc.)

e Verletzungen/orthopadische Probleme

o Psychosoziale Probleme (Schule, Familie u. a.)

o Probleme im Zusammenhang mit Genitalsystem
(Cave: hidden agenda!)

« Impfungen

MERKE
Jeder Arztbesuch sollte zum Beziehungsaufbau genutzt
werden!

Worauf ist bei den Vorsorgen zu achten

Bei Geburt: Hypospadie

¢ Je proximaler der Meatus liegt, desto haufiger
sind Fehlbildungen der ableitenden Harnwege
(Urogenitaltrakt!) — Ultraschalluntersuchung der
ableitenden Harnwege — Hodenhochstand? Leis-
tenbruch?

o Korrektur: optimales Zeitfenster um den 1. Ge-
burtstag (Jungen diirfen nicht zirkumzidiert
sein!)

Proximale Hypospadien (insbesondere in Kombination
mit Hodenhochstand) immer einer erweiterten Diagnos-
tik zufiihren! (z. B. Begleitfehlbildungen, Syndrome, DSD
etc.)

Erkrankung ist den Eltern haufig unbekannt oder wird
tabuisiert! Schon nach der Entbindung einen Kinderuro-
logen oder Kinderchirurgen hinzuziehen.

U2-U6
« Physiologische Phimose (96 %) bzw. Vorhaut-

verklebung: Nicht versuchen, die Vorhaut iiber
die Eichel zu schieben! Kein Losen der Verkle-
bung!

¢ Hygiene:

- Penis mit lauwarmem Wasser abspiilen

- Vorhaut nur so weit zuriickstreifen, wie prob-
lemlos moglich

- Im spiteren Kindes- und Schulalter ist der
Junge selbst fiir die Hygiene zustindig

o Hodenhochstand:

- Haufigkeit von 0,7-3 % bei reif geborenen Jun-
gen, bei Frithgeborenen bis zu 30 % — haufigs-
te kongenitale Anomalie des Urogenitaltrakts.

- Inca. 0,8 % auch (noch) im Jugendalter (Pen-
delhoden wird zum Gleithoden?!). Spontaner
Deszensus bei ca. 7 % aller betroffenen Knaben
(jenseits des 1. Halbjahres kaum noch zu er-
warten).

MERKE

Eine Ballonierung der Vorhaut unter Miktion mit hernach
gutem Urinstrahl ist vollig harmlos!
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U6-U10

o Lichen sclerosus: seltene, chronisch entziindli-
che, nicht ansteckende Hauterkrankung (Au-
toimmunerkrankung?)

 Phimose/Vorhautverklebung: Durch Reifungs-
vorginge — Auflosung der physiologischen Phi-
mose zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr, spates-
tens bis zur Pubertit. Zuwarten ist geboten!

o Pendelhoden/Gleithoden: Pendelhoden versus
Gleithoden: regelméflige Kontrolle (Eltern instru-
ieren), Cave: sekundire Aszension — Gleithoden
— Sekundidrschaden — OP-Indikation

Ull und J1-J2

o Phimose (Vorhautretraktion demonstrieren
lassen)

— Primir lokal behandeln (siehe Phimose/
Zirkumzision)

— Bleibt die Phimose bestehen — unter lokaler
Betdubung oder Vollnarkose vorhauterhalten-
de, plastische Operation (z.B. Triple Inzision)

o Hirsuties papillaris penis (,,Hornzipfel), ca.
15-25% der Jungen in der Pubertit — bei etwa
10-30% der Ménner
- Kein Zusammenhang mit sexuellen Aktivit-

ten

- Obwohl v6llig harmlos, kénnen Hornzipfel be-
troffene Jungen erheblich verunsichern

 Unterschiedliche Hodengrofle

— Unterschiedliches Hodenwachstum/einseitiger
Beginn des Hodenwachstums relativ haufig

- Differenzen von 2-3 ml tolerabel

— Weitere Abklirung bei deutlicheren Groflen-
unterschieden

- Untersuchung im Liegen und Stehen (Variko-
zelen werden sonst iibersehen!)

MERKE
Wichtig ist die kontinuierliche aktive Dokumentation der
Hodenuntersuchungen in den ersten Lebensjahren im
Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen und die damit ver-
bundene Aufklarung der Eltern.

Untersuchung

Generelle Prinzipien:

« Beachten Sie das natiirliche Schamgefiihl!

o Initiale Erlduterung der Untersuchung und das
Gesprich (Eltern und Patient)

o Kldrung der Anwesenheit weiterer Personen (z. B.
Mutter/Vater oder Personal)

o Schweigepflichtaufklirung

e Nie eine Untersuchung des Patienten im vollig
entkleideten Zustand

 Erwartungen des Patienten erfragen und beriick-
sichtigen

o Kommentare und Erkldrungen wihrend der Un-
tersuchung

o Vermeidung von ausschweifenden Erklirungen
erst recht, wenn der Patient im sparlich bekleide-
ten Zustand sich befindet

 Anleitung zur Selbstuntersuchung bei der Un-
tersuchung des Genitales

MERKE
Storungen seitens des Personals nicht zulassen! Jungen
vorher fragen, ob Begleitperson(en), z. B. Eltern oder Freun-
din, bei der Untersuchung dabei sein sollen oder diirfen.

Inspektion
» Vorbereitung
- Erkldrung vor der Untersuchung
— Lage auf der Untersuchungsliege, dann ggf. im
Stand bei heruntergelassener Unterhose (wich-
tig z. B. bei Verdacht auf Varikozele)
— Inspektion des Genitale und seiner Umgebung
¢ Inspektion der Haut im Inguinalbereich/Hygie-
ne etc.
o Inspektion der Pubesbehaarung
— Pubertitsstadium (Tanner)
- Liuse, Flohe, Scabies etc.
Palpation
e Leistenbereich — Lymphknoten?
o Vorhautretraktion (durch den Patienten)
o Untersuchung des Skrotums:
- Vorsichtiges Abtasten des Hodens und Neben-
hodens
- Zwischen Daumen und ersten zwei Fingern
- Achten auf Schwellung/Seitendifferenz, Kno-
ten, Oberflachenveranderung, lokale Schmer-
zen etc.
- Hodenvolumenbestimmung (Orchidometer)
- Abtasten des Samenleiters
o Palpation des Penis (vom Patienten demonstrie-
ren lassen!)
— Penisgrofle — Penisschaft — Glans penis - Vor-
haut
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— (Ulzerationen, Verletzungen, Frenulumverkiir- ~ Tab.6.35 Entwicklungsereignisse beim Jungen

ping Entindungen.) o5 s

— Vorhaut vom Patienten zuriickziehen lassen G1: Pripubertar P1: keine Behaarung

- Vorsichtige Kompression der Glans p en.is aur G2: Skrotum und P2: wenige, leicht pigmentierte
Darstellung des Meatus urethrae (wichtig z. B. Testis vergroBert Schamhaare an der Basis des
bei V. auf Meatusstenose) — Ausfluss? — Lage Penis
und Form

o G3: Langenzunahme  P3: dunklere, dichtere und
¢ Evtl. Untersuchung auf Herniation des Penis gekréuselte Haare iiber der

o Nur in medizinisch begriindeten Ausnahmefillen Symphyse

rektale Untersuchung (Begriindung!) GA4: Zunahme des Pe-  P4: kraftige Behaarung wie

MERKE
Palpation unbedingt ...

nis bzgl. Lange und
Umfang, Kontur der
Glans wird deutlich

beim Erwachsenen, aber gerin-
gere Ausdehnung als P5

« bei allen sexuell aktiven Jungen sowie bei Verdacht G5: Genitale voll ent-  P5: Kraftige dreiecksférmige Be-
auf sexuell Gibertragene Erkrankungen (STD). wickelt haarung, nach oben horizontal

* bei skrotalem Trauma, Verdacht auf Hydrozele, Variko- begrenzt, seitlich auf die Ober-
zele, Spermatozele oder Tumor. schenkel bergreifend

* bei Verdacht auf Leistenhernie.

* bei Verdacht auf Penisanomalien (Meatusstenose, Hy-
pospadie, Phimose, Miktionsstrungen).

« zum Unterweisen der Selbstuntersuchung.

P6: Virile, gegen den Nabel hin
zulaufende Ausdehnung (ca.
80 % der Manner)

w) = N[N © (©

5 6 7 8 © 10 N 12 13 14 15 16 17 18

-
©

20

Abb.6.51 Pubertdtsentwicklung: Entwicklungsereignisse beim Jungen (> Tab.6.35) [F941-001]
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G1 G2

G3 G4

PH1 PH 2
PH3 PH4
PH5 PH6
b

Abb.6.52 Pubertatsstadien: a) PenisgroBe; b) Schambehaarung [G600]

Entwicklungsereignisse und Pubertitsstadien zeigen
> Abb.6.51 und > Abb.6.52.

Il Fallbeispiel

Auflosung

»Ziehen in der Leiste® ist in der Pubertit bei Jungen
ein hiufiges Symptom und vollig unspezifisch. Von
einem harmlosen Symptom, fraglich bedingt durch
das Wachstum des Hodens, bis hin zur Hodentorsi-
on ist alles als Ursache mdglich.

Justin hatte Angst, dass er sich beim ersten Ge-
schlechtsverkehr ,verletzt“ hatte. Er konnte beruhigt
nach Hause gehen. Vorher wurde er noch in der
Selbstuntersuchung unterwiesen und versprach, bei
Auffilligkeiten zu kommen (Beziehungsangebot). 1l

Hodenhochstand

Il Fallbeispiel

Bei der Vorsorgeuntersuchung von Ludwig (im Al-
ter von sechs Wochen) féllt auf: kleines Skrotum bei
Maldescensus testis beidseits. 1l

Fragen zum Fallbeispiel
e Wo sind die Hoden?
o Wie sieht das minnliche Genitale aus?

« Hinweise fiir genetische oder syndromale Er-
krankung?

o Weitere Pathologie im Bereich der ableitenden
Harnwege? (Sonografie?)

Stellenwert in der Grundversorgung

e Von 1.850 Jungen mit primarem Hodenhoch-
stand wurden 81 % nach dem vollendeten ersten
Lebensjahr, also nicht leitliniengerecht, operiert
(Hensel & Wirth, 2014).

- Nach Anderung der Leitlinie (2010) waren
72% (vorher 79 %) der Kinder zum Operati-
onszeitpunkt dlter als 2 Jahre und immerhin
noch 32 % (vorher 45 %) iiber 5 Jahre alt

- Leitliniengerechte OP:

- Mit kinderchirurgischer Abteilung (29 %)
- Ohne kinderchirurgische Abteilung (17 %)

- Niedergelassene Pédiater: 45 % waren sich des
verzogerten OP-Zeitpunktes nicht bewusst

 Von den behandlungsbediirftigen Formen der

Retentio testis ist als Normvariante der Pendel-

hoden (,retractile testis“) abzugrenzen.

o Der Pendelhoden sollte jahrlich kontrolliert wer-
den, da in 2-45 % der Fille im Wachstumsverlauf
eine sekundire Aszension auftreten kann
— Gleithoden (OP-Indikation).
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Definition

Der Hodenhochstand ist die hiufigste kongenitale
Anomalie des Urogenitaltrakts und wird bei 0,7-3 %
der reifgeborenen Jungen sowie bei bis zu 30 % der
Frithgeborenen beobachtet (> Abb.6.53). Er ist
Teil eines Primérschadens, der aus dem Hoden-
hochstand selbst, einer damit verbundenen Fertili-
tatsstorung und der erhohten Malignitatsrate be-
steht. Die Ursache ist multifaktoriell.

Klinische Erscheinungsform

Der Hodenhochstand wird unterschieden:

e Bauchhoden

o Leistenhoden

o Gleithoden

» Hodenektopie

Diese Erscheinungsformen stellen alle eine Operati-
onsindikation dar!

MERKE
Der Pendelhoden stellt keine Operationsindikation dar.
Hier ist lediglich auf die sekunddre Aszension durch un-
zureichendes Langenwachstum des Funiculus zu achten.

Dieses ist bei 1,5% der Pendelhoden zu beobachten
(Pendelhoden — Gleithoden) und geht nicht mit ei-

Abb.6.53 Finf Monate alter Sdugling mit Maldescensus
links [P294]
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nem Primirschaden einher. Differenzialdiagnos-
tisch ist v.a. bei beidseitigem Hodenhochstand an
eine Erkrankung aus dem Formenkreis der ,disor-
ders of sex development“ (DSD) zu denken.

Diagnose

Vorkommen des Hodenhochstandes:

o Isoliert ohne zusitzliche Auffilligkeiten

o Als Teilbefund im Rahmen genetischer oder syn-
dromaler Erkrankungen (z.B. Kallmann-Syn-
drom)

e Bei chromosomalen Stérungen in bis zu 5% der
Fille bei nicht-syndromalem Hodenhochstand
(Humangenetische Abklarung)

MERKE

Von den behandlungsbedirftigen Formen der Retentio
testis ist als Normvariante der Pendelhoden (,,retractile
testes”) abzugrenzen. Der Pendelhoden sollte jahrlich
kontrolliert werden, da in 2-45% der Falle im Wachs-
tumsverlauf eine sekundare Aszension auftreten kann.
Eine Hormontherapie oder Operation ist nicht indiziert.
Spatestens zum Ende der Pubertdt ist eine Aszension
nicht mehr moglich und weitere Kontrollen sind nicht
mehr erforderlich. Es liegt weder ein Primér- noch ein Se-
kundarschaden vor.

Formen des Hodenhochstands:

o Retentio testis (R.t.)
- R.t. abdominalis (Bauchhoden)
- R.t. inguinalis (Leistenhoden)
- R.t. priscrotalis (Gleithoden)

o Hodenektopie
- Prifasziale Hodenektopie
- Ektopia penilis
- Ektopia perinealis
- Ektopia femoralis

o Pendelhoden = Normvariante - iiberschieender
Kremasterreflex

Storungen der Geschlechtsentwicklung (disorders
of sex development — DSD) sollten entsprechend AWMEF-
Leitline ,Strungen der Geschlechtsentwicklung” abge-
klart werden.
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Behandlung

Behandlungsziel

o Frithzeitige Verlagerung des Hodens in das Skro-
tum zur Verhinderung des Sekundérschadens am
Hoden

e Einen vorher nicht tastbaren Hoden der klini-
schen Untersuchung zuganglich machen

Therapie

(gemal AWMEF-Leitlinie S2k-Leitlinie: Hodenhoch-
stand — Maldescensus testis, Stand Juli 2013; wird
derzeit tiberpriift und tiberarbeitet)

o Im ersten Lebensjahr:

- Hormontherapie: Die Hormontherapie mit
dem Ziel, einen Descensus zu erreichen, kann
mit der isolierten Gabe von GnRH (3-mal
400 pg/Tag als Nasenspray tiber 4 Wochen),
von hCG (1-mal 500 L. E. wochentlich als Injek-
tion iiber 3 Wochen) oder als kombinierte The-
rapie mit GnRH mit der nachfolgenden Gabe
von hCG erfolgen.

- Die Erfolgsrate fiir einen Descensus liegt bei
ca. 20 %. Die Erfolgsrate ist umso hoher, je ni-
her der Hoden am Skrotum liegt. Fiir GnRH
betrigt sie 21 %, (werden Pendelhoden, die ja
keiner Therapie bediirfen, ausgeschlossen, nur
12 %; werden abdominal gelegene Hoden aus-
geschlossen 45 %), fiir hCG 19 % (13-25 %)
und Placebo ca. 4 %. Eine erneute Aszension
des Hodens tritt in ca. 25 % auf. Eltern sollen
tiber die Erfolgsrate aufgeklirt werden.

- Ggf. anschlieffend Orchidopexie

o Nach dem 1. Lebensjahr: Orchidopexie (eine

Hormontherapie ist nicht mehr indiziert!)

Was der Grundversorger wissen sollte

« Eine Behandlung sollte bis zum 1. Geburtstag ab-
geschlossen und beide Hoden im Skrotum sein
(> Abb.6.54, > Abb.6.55).

« Ein Descensus ist jenseits des 1. Halbjahres kaum
noch zu erwarten.

e Mangelnder Hodendescensus — Teil eines Pri-
mirschadens (Fertilitatsstorung, erh6hte Malig-
nitdtsrate, Maldescensus) — Sekundirschaden
durch Belassen in Fehlposition.

« Jelinger der primére Hodenhochstand besteht,
desto grofler ist die Wahrscheinlichkeit der Ent-
artung. Es besteht ein 1,5- bis 7,5-faches Risiko
fiir ein Hodenkarzinom im Vergleich zur Nor-
malbevolkerung. Bei Orchidopexie nach dem 10.
Lebensjahr steigt dieses Risiko auf das 2,9- bis
32-Fache an.

¢ Keine Hormontherapie nach dem 1. Geburtstag!

« Pendelhoden bediirfen der regelmafligen Kont-
rolle — Gleithoden? — Sekundérschaden! Tritt
ein Gleithoden infolge der sekunddren Aszension
auf, sollte er baldmdglichst der Orchidopexie zu-
gefithrt werden. Jenseits der Pubertit ist eine
Entwicklung zum Gleithoden nicht mehr gege-
ben.

 Regelmaflige Selbstuntersuchung nach dem 15.
Lebensjahr (besonders bei Z. n. primdrem Ho-
denhochstand wegen des erhohten Entartungsri-
sikos).

* Bei intraabdomineller Lage ist die Laparoskopie
die Methode der Wahl.

« Syndromale Erkrankungen besonders bei beid-
seitigem Hodenhochstand bedenken.

 Kontrolle des OP-Erfolges alle drei Monate im 1.
postoperativen Jahr, um Rezidive oder sich ent-
wickelnde Hodenatrophien zu erfassen.

» Hodenbiopsien bei Hodenhochstand sind routi-
nemaflig nicht indiziert.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Eine genetische und syndromale Erkrankung konn-
te bei Ludwig ausgeschlossen werden. Nach persis-
tierendem beidseitigem Hodenhochstand jenseits
von sechs Monaten wurde eine Hormontherapie
durchgefiihrt. Diese brachte nicht den gewiinschten
Erfolg, sodass Ludwig anschlieflend eine beidseitige
Orchidopexie erhielt. 1l

Hypospadie

Il Fallbeispiel

Philipp (16 Jahre) hat seit Kurzem eine Freundin. Er
war bisher noch nie in der Praxis, hat aber gehort ...
»Beil meinem Glied ist etwas anders als bei meinen
Freunden...“ I
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[ Maldescensus testis ]

Diagnostik

[ Ultraschall hilfreich, MR selten indiziert ]

Gleithoden, Hodenektopie Abdomineller
Leistenhoden P Hoden

Endokrinologische

e Untersuchung:
Beidseitig? hCG-Test, Inhibin B,

DSD?

ormontherapie Op., Laparoskopie
méglich®
ie?
Descensus? @ Anorchie? @

Hoden
Orchidolyse, . A
Orchidopexie @ intrakanalikular?

6.-9. Lebensmonat

)

@ Hoden intraabdom. > 3 cm
vom Leistenring entfernt?

)

Fowler-Stephens-Op.
1. Schritt

9.-12. Lebensmonat

Fowler-Stephens-Op. Fakultativ:
2. Sitzung Prothese als
18. Lebensmonat Jugendlicher

Klinische Kontrollen im 3., 6., 9. und 12. Monat postoperativ,
Rezidiveingriffe ab dem 6. Monat postoperativ

Verlaufs-
kontrollen

#GnRH (3-mal 400 pg/Tag als Nasenspray liber 4 Wochen) oder hCG (1-mal 500 I.E. wéchentlich als Injektion iiber 3 Wochen) oder kombinierte
Therapie mit GnRH und der nachfolgenden Gabe von hCG

Abb.6.54 Handlungsempfehlung bei Hodenhochstand (gemaB der Leitlinie Hodenhochstand. Monatsschr Kinderheilkd. 2015;
163: 67-68) [F705-006]
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11 12 Monate

Abb.6.55 Zeitschiene Interventi-

==

Warten auf spontanen Descensus

Fragen zum Fallbeispiel

o Was ist anders?

o Beschwerden/Erektionsbeschwerden (deutet auf
Frenulumverkiirzung/Penisdeviation hin)

o Sexualkontakt?

Stellenwert in der Grundversorgung

Die Inzidenz der Hypospadie liegt bei 0,3-0,7%,
Tendenz steigend. Die Ursachen sind bislang nicht
vollkommen geklirt. Diskutiert werden bei einer fa-
milidren Hiaufung von 5-10 % genetische, aber auch
endokrinologische Faktoren. Unter anderem stehen
auch Dioxine, Pestizide und Phyto-Ostrogene (z.B.
Soja!) als (Mit)Verursacher in Verdacht. In den letz-
ten Jahren zunehmend haufiger. Da gerade in den
stidlichen Lindern Europas und im Orient das
miénnliche Genitale hiufig eine absolute Tabuzone
ist, werden durch Migration in Zukunft auch bei &l-
teren Jungen Hypospadien hiufiger diagnostiziert
werden.

Definition

Es handelt sich um eine Fehlbildung des Penis mit
inkompletter Entwicklung der Urethra und fehlen-
dem Schluss der Vorhaut, die als dorsale Schiirze
imponiert (> Abb.6.56). Der Meatus befindet sich
an der Unterseite der Glans, der Koronarfurche, des
Penisschaftes, am Skrotum oder am Perineum (im
Gegensatz zur sehr seltenen Epispadie. Hier befindet
sich der Meatus urethrae auf der Dorsalseite des Pe-
nis.).

Zusatzlich besteht eine Fehlbildung des Corpus
spongiosum urethrae. In ca. 70 % auch der weniger
ausgepragten Formen besteht eine Penisdeviation.

MERKE
Kombination von Hodenhochstand ...
und Leistenhernie (ca. 9 %), Utriculus prostaticus mascu-
linus (ca. 11 %) bei ausgeprégten Formen, Fehlbildungen
der Nieren und ableitenden Harnwege (ca. 3 %).

Hormontherapie oder Operation

+

on (gemaB AWMF-Leitlinie)
(W1011]

Behandlung beendet

ik

Abb.6.56 Subkoronare Hypospadie [E331]

»Urogenitaltrakt” — Fehlbildungen im Urotrakt gehen
Uberproportional mit Fehlbildungen im Genitaltrakt ein-
her (und umgekehrt) - sonografisch Fehlbildungen aus-
schlieBen!

Klinisches Erscheinungsbild

Die Klassifikation der Hypospadie erfolgt nach Bar-
cat (1973) und richtet sich nach der Meatuslokalisa-
tion (> Abb. 6.57).

MERKE
Die Hypospadie geht haufig mit einer Kriimmung des Pe-
nisschaftes, einer Meatusstenose (Verengung der duBe-
ren Harnréhrenmiindung), einer Vorhautschiirze oder ei-
nem Hodenhochstand (Maldescensus testis) einher.

Begleiterscheinungen:
o Schwicher ausgebildetes Selbstwertgefiihl
o Spiter als gew6hnlich erste Sexualkontakte

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

 Kongenitale Hemmungsfehlbildung der Urethra,
des Corpus spongiosum, der Glans und des Prae-
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Abb.6.57 Einteilung der Hypospadie (nach Barcat 1973)
[G600]

putiums. Dadurch Verlagerung des Meatus ure-
thrae (Einteilung nach Barcat > Abb. 6.57)

 Abgrenzung gegeniiber Intersexualitit, Hypoge-
nitalismus, ggf. Karyotypisierung

MERKE

Die Hypospadie kann fir den Jungen und die Eltern eine
groBe psychische Belastung darstellen. Die Konfliktkons-
tellation beginnt nach der Geburt bei der Diagnosestel-
lung. Das Internet mit der ungefilterten und unbegrenz-
ten Verfligbarkeit von Informationen stellt einen wesent-
lichen Verunsicherungsfaktor dar. Trotz der relativen
Haufigkeit der Hypospadie ist die Erkrankung bei Eltern
fast unbekannt oder wird tabuisiert (Wichtig: Kinderchir-
urgisches Konsil schon in der Geburtsklinik).

Beratung und Behandlung

Die Behandlung der Hypospadie ist operativ und hat
zum Ziel, ein funktionelles und kosmetisch optima-
les Ergebnis zu erhalten. Die operative Korrektur
sollte spitestens im 2. Lj. (optimal 9.-12. LM) statt-
finden. Unter Beriicksichtigung kinderpsychologi-
scher Faktoren ist der beste OP-Zeitpunkt um den 1.
Geburtstag herum. Da zur Korrektur Vorhautmate-
rial benutzt wird, sollte unbedingt eine Beschnei-
dung verhindert werden (z.B. muslimische und ji-
dische Bevdlkerung). Eine lokale Vorbehandlung
mit Dihydrotestosteron-Gel/-Creme senkt die Kom-
plikationsrate.
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Spitkomplikationen:
« Fistel

 Harnrohrenstriktur
e Restverkriimmung

Jedwede Hypospadie bei allen Formen von Gonadendys-
genesie ist als ein Zeichen mannlicher Geschlechtszuge-
hdrigkeit zu betrachten.

Behandlungsziel ist es, ein funktionelles und kos-
metisch optimales Ergebnis zu erhalten. Eine nicht
korrigierte Hypospadie im Jugendalter ist bislang
selten. Die eigentliche sexuelle Funktion nach Hypo-
spadienkorrektur ist im Erwachsenenalter in der Re-
gel nicht beeinflusst.

Grundsitzlich ist eine Korrektur im Jugend- und
Erwachsenenalter maglich, allerdings meist mit
deutlich schlechterem Ergebnis und hoherer Kom-
plikationsrate.

Erweiterte Diagnostik:

Proximale Hypospadien sollten vor allem in Kom-
bination mit Hodenhochstand immer einer erwei-
terten Diagnostik zugefithrt werden. Dies sollte in
einem Zentrum geschehen und interdisziplinar (Pa-
diater, padiatrischer Endokrinologe, Radiologe,
Kinderurologe/-chirurg) angelegt sein. Es gilt dabei,
alle moglichen Formen von Begleitfehlbildungen,
Syndromen und Intersexualitdt auszuschliefSen.

MERKE

Jede Hypospadie, auch wenn nur ein klaffendes Praepu-
tium vorliegt, sollte zumindest einmal dem Kinderurolo-
gen oder Kinderchirurgen zugefiihrt werden, da Begleit-
erkrankungen wie Penisdeviation oder Meatusstenose
primar nicht auszuschlieBen sind.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Nach erfolgter Diagnostik und Beratung wurde
Philipp umgehend zur kinderurologischen Behand-
lung iiberwiesen. Nl
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Phimose/Zirkumzision

Il Fallbeispiel

Louis (8 Jahre alt) — Informationen im Erstkontakt:

o Schmerzen beim - besser nach dem - Urinieren,
guter weiter Strahl - Z. n. Zirkumzision

o Hat schon seit Jahren Probleme - Kinderarzt riet
zu mehr trinken, ,wird schon besser werden,
wenn er grofler wird“ - wurde nicht besser

« Urologe: verordnete Mictonetten — erfolglos. Da-
rauthin erfolgte die Zirkumzision! Es ergab sich
keine Besserung! Louis hilt sich jedes Mal nach
dem Wasserlassen den Penis — schlidgt sogar mit
der Faust auf den Penis wegen der Schmerzen

 Befund: Meatusenge (> Abb.6.58) 1l

Frage zum Fallbeispiel
Unter welcher Indikation erfolgte die Zirkumzision?

Stellenwert in der Grundversorgung

Kinderchirurgen fithren nach eigenen Angaben
rund 21.000 Beschneidungen im Jahr durch. Die
Zahl der ambulanten Beschneidungen von Jungen
unter fiinf Jahren ist in den Jahren 2008 bis 2011 um
34% gestiegen. Die Krankenkasse AOK verzeichnet
fiir die Jahre 2006 bis 2011 einen Zuwachs von 30 %
bei Vorhaut-Operationen, obwohl die Zahl der versi-
cherten Jungen im gleichen Zeitraum um 5 % sank.

MERKE

Nimmt ein Arzt an einem nicht einwilligungsfahigen Jun-
gen eine medizinisch nicht indizierte Zirkumzision vor,
wirkt die Einwilligung der Personensorgeberechtigten
nicht rechtfertigend, selbst wenn religidse Griinde ange-
fuhrt werden. Ohne wirksame Einwilligung ist die Kor-
perverletzung rechtswidrig. Solange die Rechtslage ge-
richtlich nicht geklart ist, sollte der Arzt die Vornahme
einer medizinisch nicht indizierten Zirkumzision ableh-
nen. Andernfalls besteht die Gefahr, dass er sich wegen
Korperverletzung nach § 223 StGB strafbar macht.

Definition

Das Préaputium ist ein physiologischer Bestandteil
des mannlichen duferen Genitales. Seine Entfer-
nung bedarf der medizinisch begriindeten Indikati-
onsstellung.

Das Krankheitsbild Phimose ist von der entwick-
lungsbedingt nicht retrahierbaren Vorhaut des Jun-
gen zu unterscheiden. Vom Vorliegen dieser ,,phy-
siologischen Phimose“ kann bei 96 % der unbehan-
delten neugeborenen Jungen ausgegangen werden.

Reifungsvorgange bedingen eine Auflosung
der physiologischen Phimose bei der iibergrofien
Mehrzahl der Knaben im Alter von 3-5 Jahren, spa-
testens aber in der Pubertit. Im Alter von 6-7 Jahren
haben ca. 8 % der Jungen noch eine zu enge Vorhaut.
Bei den 16- bis 17-Jdhrigen liegt die Haufigkeit bei
ca. 0,5-1,5%. Auch Adhdsionen zwischen innerem
Vorhautblatt und Eichel sind ebenso wie gelblich
schimmernde Epithel-Talg-Retentionen ein vorii-
bergehendes Entwicklungsphinomen. (AWME-
Leitlinie Phimose — Paraphimose 8/2013; wird der-
zeit tiberpriift und tiberarbeitet).

Leitsymptome

Definition der pathologischen Phimose: Unmdglich-
keit der atraumatischen Retraktion des Praputiums
iiber die Glans infolge einer Fibrose oder Vernar-
bung der Priputium-Offnung.

Definition

Primire (kongenitale) Phimose: Fortbestehen der
angeborenen Verengung, die sich weder im Wachs-
tumsverlauf noch durch konservative Therapie (voll-
standig) zurtickbildet. Die Griinde hierfiir sind un-
bekannt.

Sekundire (erworbene) Phimose: Rezidivierende
Entziindungen der verengten Vorhaut (Posthitis) fith-
ren zu narbigen Veranderungen. Haufig ist ein Lichen
sclerosus et atrophicus die Ursache (> Abb.6.58).
Diese Erkrankung ist schon im Kleinkindesalter mog-
lich. Sie ist teilweise genetisch determiniert (Familien-

Abb.6.58 Sekundare Phimose bei einem sechsjahrigen Jun-
gen mit Lichen sclerosus et atrophicus [P294]
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anamnese). Weiterhin kommt es durch briiske Re-
traktionsversuche zu Einrissen mit nachfolgender,
sekundar narbig fixierter Phimose.

MERKE

Die meisten Zirkumzisionen werden ohne rechtfertigende
Indikation durchgeflihrt, oftmals sogar im Rahmen ande-
rer operativer Eingriffe (z. B. bei Herniotomie oder Orchi-
dopexie). Besteht der Verdacht, dass das geschilderte
Problem (z.B. akuter Harnverhalt) mdglicherweise mit
einer bestehenden Phimose zusammenhangt, missen
trotzdem andere Ursachen fiir dieses Problem vor einer
Zirkumzision zwingend ausgeschlossen werden!

Einen Befund nach Zirkumzision und vor Operation
der Meatusenge zeigt > Abb.6.59.

Klinisches Erscheinungsbild

Neugeborene und Sauglinge
Physiologische Phimose zu > 96 %. Dadurch wird
die Glans penis vor Verletzungen geschiitzt und In-
fektionen werden verhindert.

MERKE
Eine Manipulation und Retraktion am Penis des Neuge-
borenen und Sauglings ist — auch aus Griinden der Hygi-
ene — vollig unnétig und zu unterlassen. Eine Ballonie-
rung der Vorhaut ist normal, solange sie kurzfristig ist
und hernach ein kraftiger Urinstrahl erfolgt.

Vorschulkinder

Frithzeitig erfolgt die Eigenmanipulation am Penis.
Der Junge weifs am besten, wie weit er schmerzfrei die
Vorhaut retrahieren kann. Auch eine Vorhautverkle-
bung lost sich von selbst und bedarf keiner Therapie.

Abb.6.59 Befund bei Louis nach Zirkumzision und vor OP
der Meatusenge (siehe Fallbeispiel) [P294]

Schulkinder, Jugendliche

Es gilt im Prinzip das vorher Gesagte. In der Regel
erfolgt die Behebung der Phimose spétestens in der
Pubertit durch den Testosteroneinfluss, welcher die
Vorhaut geschmeidig macht. Sollte dies nicht der
Fall sein, so sollte die Therapie immer primar durch
eine Salbenbehandlung erfolgen (siehe unten).

MERKE
Ausgenommen sind bei dem vorher Gesagten alle Phi-
mosen, bei denen medizinische Probleme bestehen (sie-
he Indikation zur Zirkumzision). Nur in ganz seltenen
Ausnahmefallen ist eine vollstandige Beschneidung (Zir-
kumzision) notwendig (z.B. Lichen sclerosus et atrophi-
cus). Ziele der Behandlung sind die regelrechte Harnent-
leerung, problemlose Genitalhygiene sowie spater eine
unbeeintrachtigte sexuelle Funktion.

Diagnose

» Anamnese: Frage nach Auffilligkeiten bei der
Miktion, vorausgegangenen Entziindungen sowie
Operationen oder Traumen der Vorhaut.

* Lokalbefund: enger und fibrotischer Ring des dis-
talen Praputiums, der bei vorsichtiger Retraktion
einen konisch zulaufenden Narbenring bildet.
Flachig-weiflliche und sklerosierende Verdnde-
rungen der Vorhaut bzw. des Glansepithels sind
Zeichen eines Lichen sclerosus et atrophicus.

» Miktionsbeobachtung: ggf. verminderte Stirke
und abweichende Richtung des Harnstrahles, ggf.
Aufblihung des Priputiums.

Was der Grundversorger wissen sollte

o ,,Physiologische Phimose“ bei 96 % der ménnli-
chen Neugeborenen

o Auflosung der ,,physiologischen Phimose® in der
Regel zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr

» Komplikationen in bis zu 6 % der Fille

¢ Ohne wirksame Einwilligung ist die Zirkumzision
eine rechtswidrige Korperverletzung

Beratung und Behandlung der Phimose

Aufler bei Lichen sclerosus et atrophicus und ausge-
dehnter Narbenphimose ist primar eine 4- bis 6-wo-
chentliche Salbenbehandlung indiziert. Diese wird mit
einer Kortison- oder Ostrogensalbe (0,1-0,25%)
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durchgefiihrt, z.B. Betamethason 0,1% oder Clobeta-
solpropionat 0,05%. Anschlieflend muss die Vorhaut
téglich zur Reinigung des Penis zuriickgezogen und da-
mit weiterhin gedehnt werden, sonst kann es zu Rezidi-
ven durch erneutes Zusammenziehen kommen. Ein
Erfolg stellt sich in ca. 60-70 % der Flle ein, wobei die-
ser Prozentsatz u. U. zu hoch angesetzt ist, da bei vielen
Untersuchungen auch physiologische Phimosen, die
nicht behandlungsbediirftig sind, mit einflieSen. Echte
Phimosen sind selten und meist steckt ein Lichen scle-
rosus dahinter! Selten wird eine Beschneidung (Zir-
kumzision) zum Zeitpunkt der Pubertit notwendig.

Leider werden viel zu viele (die meisten!) Jungen im Alter
zwischen 0—4 Jahren ungerechtfertigterweise zirkumzi-
diert. So werden z.B. noch bestehende (harmlose) Vor-
hautverklebungen und Smegmaretentionszysten oft als
pathologische Phimose bzw. als Indikation zur Zirkumzi-
sion fehlgedeutet.

Indikationen zur Beschneidung bei Phimose

e Zustand nach Paraphimose (relative Indikation)

o Therapie des Lichen sclerosus

o Miktionshindernis mit persistierender Ballonie-
rung und abgeschwichtem Urinstrahl

« Prophylaxe von Harnwegsinfektionen bei deutlich
gesteigertem Risiko (hochgradiger vesikourethra-
ler Reflux, komplexe Harntraktfehlbildungen,
neurogene Blasenentleerungsstérung mit rezidi-
vierenden Harnwegsinfekten; relative Indikation)

« Kohabitationshindernis

« Rezidivierende Balanitiden

» Kosmetische Indikation? (nur bei psychischer
Belastung)

e Rituelle Indikation? Nein!

(siehe auch AWMEF-Leitlinie Phimose und Paraphi-

mose).

Zirkumzision — Pro und Contra

 Hygienische und gesundheitlich-préaventive Mo-
tive (umstritten)

o Ubertragung von HIV und anderen Geschlechts-
krankheiten (Cave: falsche Sicherheit — Promis-
kuitit nimmt eher zu)

Gebarmutterhalskrebs (wird kontrovers diskutiert)
Peniskrebs (Haufigkeit nur ca. 0,4-0,6 %, Auftre-
ten > 50 Jahre)

Eichelentziindung

Harnwegsinfektionen

Asthetische und kosmetische Motive (abzulehnen)
Weibliche Einstellung (Studien aus USA sehr
umstritten, da iberwiegend Erfahrungen mit
zirkumzidierten Ménnern)

Hirsuties papillaris (tritt nach Zirkumzision
seltener auf)

Einfluss auf die Sexualitit (negativ — wird kont-
rovers diskutiert)

Geschlechtsverkehr (u. U. verldngert — kann sehr
unangenehm sein)

Masturbation (evtl. erschwert méglich)

Es herrscht in den westeuropdischen Industrienatio-
nen Einigkeit dariiber, dass ein Nutzen der prophy-
laktischen Beschneidung die mdglichen Schiden
nicht iiberwiegt. Eine nicht medizinisch begriindete
Durchfithrung wird nicht empfohlen.

Zirkumzision — Komplikationen (ca. 6 %)

Blutungen

Infektionen

Verwachsungen

Knotenbildung im Bereich der Vena dorsalis
penis superficialis

Hauttaschen

Beschéddigung des Eichelkranzes/Meatusstenose
(v.a. im Sduglingsalter)
Kastrationstrauma?/Posttraumatische
Belastungsstorung/ Orgasmusstorung?

Abb.6.60 Louis": Zustand nach erfolgter Meatotomie [P294]
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Il Fallbeispiel

Auflosung

Bei Louis wurde eine Meatotomie (Schlitzung) vor-
genommen und das Problem vollstindig behoben
(> Abb.6.60). 1l

Lichen sclerosus et atrophicus

Il Fallbeispiel

Franz (zwei Jahre alt) kommt wegen ausgeprégter
Ballonierung der Vorhaut, Miktionsbeschwerden
und Harntraufeln. Der Befund zeigt eine ausgeprég-
te Narbenphimose. 1l

Fragen zum Fallbeispiel
 Handelt es sich um eine physiologische Phimose?
e Sind andere Ursachen denkbar?

Stellenwert in der Grundversorgung

Lichen sclerosus befillt bei Jungen in nahezu allen
Fillen den Penis und fithrt in der Regel zu einer ope-
rationsbediirftigen Phimose. Die Krankheit wird in
ihrer Bedeutung bei Jungen unterschitzt und héufig
iibersehen bzw. nicht erkannt. Sie tritt aber bei Jun-
gen deutlich haufiger auf als vermutet. Die Behand-
lung ist mit der Beschneidung nicht immer zwin-
gend abgeschlossen. Es besteht Forschungsbedarf
zur weiteren Klarung der Pathogenese.

Definition

Lichen sclerosus ist eine lymphozytdr vermittelte,
chronisch entziindliche Hauterkrankung. Es meh-

E =3

Abb.6.61 Ausgepragte Narbenphimose bei Lichen sclerosus
et atrophicus [T681]

273

Pad Abdomen
HarmanicComp

7248 | T1/+1/3/2
Ver: 18d8 a=2

Kpeichert]

Distanz = 9.62cm

Abb.6.62 Stauungssymptomatik der Ureteren und der Nie-
ren (hier rechts) bei ausgeprdgter Narbenphimose [T861]

ren sich die Hinweise fiir einen zugrunde liegenden
Autoimmunprozess. Wiederholt postulierte infekti-
ose Ursachen konnten bisher nicht bewiesen wer-
den. Gehdufte Komorbiditdt mit Autoimmuner-
krankungen wie Vitiligo, Hashimoto-Thyreoiditis
und Diabetes mellitus Typ 1 sind mehrfach beschrie-
ben worden.

MERKE
Bei jeder erworbenen Phimose sollte unbedingt an einen
Lichen sclerosus, auch schon im frihen Kindesalter, ge-
dacht werden!

Klinisches Erscheinungsbild

In vielen Fillen sieht man bei der Erstuntersuchung
bereits eine weifllich porzellanartig sklerotische
Vernarbung des distalen Praputiums als typischen
weifllichen Ring (> Abb. 6.61), die zu einer zuneh-
menden Phimose gefithrt hat. Die Haut ist sehr
empfindlich und reif8t leicht ein (z.B. bei Mani-
pulation).
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Vorschulkinder, Schulkinder, Jugendliche: Das
Auftreten der Erkrankung ist schon ab dem frithen
Kindesalter moglich!

MERKE

Verddchtig erscheinende narbige Phimosen im Kindesal-
ter sollten einem mit dem Erkrankungsbild des Lichen
sclerosus vertrauten Kinderchirurgen oder Kinderurolo-
gen vorgestellt werden.

Diagnose und Differenzialdiagnose

Die Diagnose des Lichen sclerosus kann hiufig be-
reits aufgrund des typischen klinischen Bilds, wenn
daran gedacht wird, gestellt werden. Wegen der mog-
lichen Komplikationen (z.B. Meatusenge) und der
Rezidive sollte die Diagnose ggf. jedoch histologisch
gesichert werden. Bei eindeutigem klinischen Bild ist
keine Histologie erforderlich. Gelegentlich treten
nach Beschneidung (mechanische Manipulation) er-
neut Hautveranderungen im Narbenbereich auf.

Die lokalisierte Form der Sklerodermie, auch
Morphea genannt, stellt eine chronische, in Schii-
ben verlaufende Bindegewebserkrankung der Haut
dar. Histologisch und klinisch kann die Morphea
manchmal nur sehr schwer vom Lichen sclerosus
unterschieden werden. In der Literatur finden sich
Fille von Patienten, bei denen beide Krankheitsbil-
der nebeneinander existieren. Ob Morphea und Li-
chen sclerosus zu einer Krankheitsfamilie gehoren,
ist bislang nicht geklart. (http://rheumatologie.klini-
kum-bochum.de/lichen-sclerosus.html)

MERKE
Der Lichen sclerosus stellt keine Krebsvorstufe dar, son-
dern ist eine gutartige chronische Hauterkrankung mit
tiberwiegendem Anogenitalbefall.

Beratung und Behandlung

Die Therapie der Wahl besteht in der vollstindi-
gen Beschneidung. Alternativ zur radikalen Zir-
kumzision kann eine Therapie z.B. mit Clobetasol-
propionat 0,05 % versucht werden. Die konservative
Behandlung mit einem topischen Corticosteroid in
leichteren Fillen wird kontrovers diskutiert. Milde
Cortisonpréparate, wie z. B. Hydrocortison, sind un-

wirksam. Verwendet werden sollten stirkere Pripa-
rate iber einen Zeitraum von drei Monaten, die
zweimal tiglich lokal angewendet werden.

Aufgrund potenzieller Nebenwirkungen einer
langfristigen Cortisontherapie oder eines aggressiven
chirurgischen Vorgehens sind andere Therapieoptio-
nen im Gesprach und in der Erprobung. Pimecroli-
mus (Elidel®) ist wie das Schwesterprodukt Tacroli-
mus (Protopic®) ein immunsuppressiv wirkendes
Priparat, das die Aktivierung von Entziindungszel-
len hemmt - es kann die zur Entziindung fithrenden
immunologischen Ablaufe unterbrechen. Im Gegen-
satz zu den Corticoiden kommt es auch nach lingerer
lokaler Anwendung nicht zur Ausdiinnung der be-
troffenen Hautareale. Pimecrolimus ist zur Therapie
der atopischen Dermatitis selbst im Kleinkindalter
zugelassen (ist allerdings noch Off-Label-Use bei der
Indikation Lichen sclerosus et atrophicus).

Ein schubartiger Verlauf der Erkrankung sollte
bedacht werden. Die Eltern sollten tiber Gutartigkeit
des Befundes und den Verlauf aufgeklart und beru-
higt werden.

Follow up

Die betroffenen Jungen sollten langfristig nachkontrol-
liert und ggf. topisch mit einer corticosteroidhaltigen Sal-
be nachbehandelt werden. Interessanterweise bessern
sich oft auch Hautveranderungen im Bereich der Glans
penis spontan nach einer Beschneidung.

Was der Grundversorger wissen sollte

o Chronisch-entziindliche, nicht ansteckende
Hauterkrankung

* Bei Jungen fast immer der Penis mit Schrump-
fung der Vorhaut - Vorhautverengung

o Ggf. Harnrohrenverengung

o Therapie:
- Medizinisch mit Cortisonsalbe oder

Calcineurinantagonisten (Off-Label-Use)

- Zirkumzision
Il Fallbeispiel
Auflosung

Franz hat keine physiologische Phimose. Es handelt
sich um eine hochgradige Phimose mit lichenoider
Verdnderung des inneren Blattes der Vorhaut und
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der Glans penis sowie sekundiarem vesicourethralem
Reflux bds. und Trabekelblase (> Abb.6.61,
> Abb.6.62).

Es wurde eine totale Zirkumzision durchge-
fiuhrt. 0

Varikozele

Il Fallbeispiel

Gregor (16 Jahre) kommt ohne Termin in die Praxis
und erklart: ,,Sie haben doch gesagt ... und ich habe
da so eine Schwellung am Hoden.“ 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Seit wann besteht die Schwellung?

Beschwerden/Schmerzhaftigkeit?

o Sexualkontakte?

e Korperliche Untersuchung inkl. Bestimmung des
Tannerstadiums.

Stellenwert in der Grundversorgung

Eine Varikozele findet sich bei ca. 15-20% der
ménnlichen Jugendlichen. Frither wurde sie hiufig
erst bei der Musterung diagnostiziert. Auch heute ist
dieses Krankheitsbild in der Padiatrie relativ unbe-
kannt, sodass sie hiufig tibersehen wird. Zudem
kommen nur ca. 20% der Jungen zur Diagnostik.
Die Varikozele stellt nach wie vor den hiufigsten
Grund eines chirurgischen Eingriffs bei Infertilitét

Abb.6.63 Sichtbares Venenkonvolut am Skrotum bei prima-
rer Varikozele Grad Il [G600]
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dar und findet sich bei ca. 30-40 % der Manner, die
in die Infertilititssprechstunde kommen.

Definition

Varikozele nennt man jede tast- und sichtbare Er-
weiterung der Venen des Plexus pampiniformis. Als
Ursache wird die im Winkel von 90 Grad einmiin-
dende linke Vena spermatica in die linke Vena rena-
lis vermutet. Hierdurch kommt es leichter zum
Riickstau, der wiederum - vermutlich anlagebedingt
- zu einer Venenklappeninsufhizienz fithrt.

Abb.6.64 Deutliche HodengréBendifferenz (rechts > links)
[P294]
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e Primire Varikozele: ca. 85 %, linksseitig

o Sekundire Varikozele: ca. 10-15 %, rechtsseitig
(Raumforderung oder Venenklappeninsufhizienz?)

e Auch beidseitige Varikozelen kommen vor

MERKE
Die sekundare Varikozele verursacht durch retroperitone-
ale Tumoren ist bei Kindern sehr selten und durch Sono-
grafie auszuschlieBen.

e Grad I: Palpation nur bei Valsalva-Manover
moglich

e Grad II: Palpation im Liegen oder Stehen
moglich, evtl. bei Inspektion zu vermuten

e Grad III: Sichtbare Dilatation der Venen
(> ADbb. 6.63) - evtl. mehr oder weniger deutli-
che Hodengroflendifferenz > 3ml (> Abb. 6.64)

Eine primare Varikozele kommt schon im prapubertaren
Alter vor, bedarf aber keiner Therapie. Allerdings sollten
regelmaBig ca. halbjahrliche Kontrollen stattfinden und
immer andere Ursachen ausgeschlossen werden. Dies
gilt besonders bei sekundarer Varikozele (rechtseitig).
Eine Verschlechterung in der Pubertat ist moglich.

Bedingt durch Verbesserung der Ultraschalldiag-
nostik werden zunehmend auch mehr sekundire
Varikozelen diagnostiziert, ohne dass ein tumordser
Prozess als Ursache der Stauung gefunden wird. Sel-
ten kommen auch intratestikuldre Varikozelen vor.
(> Abb.6.65)

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Im Liegen ist die Varikosis haufig nicht gut sichtbar

(WHO-Einteilung Grad I und evtl. auch Grad II). Bei

der Untersuchung im Stehen sieht und fiihlt man die

erweiterten Venen neben dem normal grofien Ho-

den und Nebenhoden. Beschwerden bestehen meist

keine oder sie sind gering.

¢ Klinische Untersuchung (Palpation, Valsalva)

o Skrotaler Ultraschall, Farb-Doppler-Sonografie
im Liegen und Stehen

 Ggf. Ultraschall der Nieren und des Retro-
peritoneums

 Ggf. Labor: Inhibin B und/oder FSH

* Ggf. Spermiogramm (nur bei élteren Adoleszenten)

Gradeinteilung gemaf! WHO (2000) im Stehen

o Subklinisch: inspektorisch und palpatorisch kein
Nachweis einer Varikozele, aber positive skrotale
Thermografie oder dopplersonografischer Nach-
weis eines Refluxes

e Grad I: unter Valsalvamandover tast-, aber nicht
sichtbares Venenkonvolut

e Grad II: unter Ruhebedingungen tast-, aber nicht
sichtbares Venenkonvolut

e Grad III: bereits unter Ruhebedingungen leicht
tast- und sichtbares Venenkonvolut

Beratung und Behandlung

Ziel ist die Beseitigung der Varikosis. Bei Variko-
zelen Grad I-II ist in der Regel ein konservatives
Vorgehen angezeigt. Riickbildungen sind maglich.
Eine Grad-III-Varikozele bildet sich nur in Ausnah-
mefillen zuriick (keine Spontanheilung versus
Riickbildung in ca. 70 %) und muss meistens opera-
tiv angegangen werden (siehe EAU/ESPU Paediatric
Urology Guidelines 2011).

Abb.6.65 Sonografische Bilder einer intratestikuldren
Varikozele links [P294]
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Das bevorzugte Operationsverfahren ist die lapa-
roskopische hohe Ligatur bzw. Durchtrennung der
Vena testicularis interna (Bernardi) oder der Vasa
spermatica (Palomo) oder die interventionelle Skle-
rosierung.

Nach erfolgreicher Korrektur kommt es haufig
zur Volumenzunahme des betroffenen Hodens, ei-
ner Verbesserung der Samenqualitdt und -anzahl
sowie zum Testosteronanstieg und Anstieg des Inhi-
bin B.

Indikation zur konservativen , Therapie”

» Hodengroflendifferenz zwischen linker und rech-
ter Seite < 3ml

 Normales Inhibin B (guter Parameter fiir die
Spermiogenese) bzw. normales Spermiogramm
(altere Adoleszente > G4 Tannerstadium)

e Kontrollen:
— Halbjihrlich bis jahrlich bzgl. der Hodengréf3e
- Ggf. Kontrolle des Spermiogramms

Indikation zur operativen Korrektur

o GrofSendifferenz der Hoden > 3 ml bzw. Wachs-
tumsstillstand auf der betroffenen Seite

o Zusitzliche Hodenpathologie

¢ Beidseitige Varikozele

o Pathologische Inhibin B-Werte (FSH ungenauer)
bzw. pathologisches Spermiogramm

* Rechtsseitige Varikozele (relative Indikation,
wenn andere Pathologie ausgeschlossen ist)

EAU/ESPU Paediatric Urology Guidelines 2011

(www.uroweb.org)

Atiologie der Hodenschadigung

o Erhohung der Hodentemperatur

o Reflux von renalen und suprarenalen Metaboli-
ten aus der Vena renalis sinistra (Nebennieren-
steroide, Katecholamine, Prostaglandine)

e Storung der Mikrovaskularisation des Hodens
durch Druckerhohung (Hypoxie)

o Storung der Hormonachse (sekundér erh6htes
ESH, evtl. schlechtere Prognose)

Il Fallbeispiel

Auflosung

Sichere primire Varikozele Grad III mit deutlicher
Hodengroflendifferenz. Bei Gregor wurde eine inter-
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ventionelle Sklerosierung durchgefiihrt. Eine nach-
folgende Hodengréflenzunahme der betroffenen
Seite dokumentierte den operativen Erfolg. 1l
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6.17.2 Kindergynakologie
Maija Gempp

Il Fallbeispiel
Die vier Jahre alte Tochter wird von ihrer Mutter in
die Praxis gebracht. Mutter: ,,Tina klagt tiber Juck-
reiz und Schmerzen in der Scheide, geht nicht recht-
zeitig auf die Toilette, weil Pipi-Machen wehtut. Vor
zwei Monaten haben wir Familienzuwachs bekom-
men. Tina nimmt an der Pflege der Schwester Elisa
begeistert teil und pflegt ihre Puppe wie ich das neue
Baby. In letzter Zeit erforschen Tina und ihre gleich-
altrige Freundin auch gegenseitig ihre Popos. Tina:
»Ja, wir haben Vater, Mutter und Kind gespielt und
probiert, was da reinpasst und wo das Kind raus-
kommt und ich habe Mamas Creme da reingemacht
Genitaler Untersuchungsbefund: Labia majora
entziindlich gerétet, im Sulcus interlabialis reichlich
weifle Paste, Verklebung der Vulvarinder von der
posterioren Fourcette bis zur Urethra, keine Dilata-
tion der Urethra, Urinbefund unauffallig, Unterhose
feucht und verschmiert. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Angaben sind fiir die Diagnosefindung
zielfithrend?

o Wie soll die Mutter beraten und das Kind behan-
delt werden?

Stellenwert der Kindergynakologie in
der Grundversorgung

Von allen medizinischen Fachgebieten besteht zwischen
Frauenheilkunde/Geburtshilfe und Kinder- und Jugend-
medizin die engste interdisziplindre Zusammenarbeit.

Die gynikologisch-padiatrische Kooperation be-
ginnt mit der Geburt. Die Pddiaterin {ibernimmt das
neugeborene Méddchen aus der Hand des Geburts-
helfers und betreut es, bis es in der Pubertit/als Ju-
gendliche in einer gyndkologischen Praxis mit be-
treut wird.

Die Beschreibung und die Beurteilung der anoge-
nitalen Strukturen und der Geschlechtsentwicklung

in verschiedenen hormonellen Phasen und damit

einhergehenden anatomischen Verdnderungen in

jeder Altersstufe setzen umfangreiche kindergyni-
kologische Kenntnisse voraus:
« Die Untersuchung des Neugeborenen, des Mid-
chens in der hormonellen Ruhepause und in der
Prapubertit
o Erkrankungen und andere Anlédsse zur Konsulta-
tion
— Infektiose Erkrankungen im Anogenitalbe-
reich

- Vulvasynechien

- Lichen sclerosus

- Akzidentelle genitale Verletzungen - Differen-
zialdiagnose sexueller Kindesmissbrauch

- Kleine kindergynikologische Operationen

Definition

Die Kindergynikologie umfasst die integrativen
Elemente der pédiatrischen und gynikologischen
Lehre und Praxis von der Geburt bis zur Pubertit
in interdisziplindrer Kooperation mit Kinder-Endo-
krinologie, Kinder-Urologie, Kinder-Dermatologie
und Genetik.

Untersuchung

Kommunikative Kompetenz und
Beziehungsgestaltung

Von den Vorsorgeuntersuchungen sind die Eltern
und die Kinder gewohnt, dass der ganze Korper von
Kopf bis Fuf$ untersucht wird, da in den Richtlinien
fiir die Fritherkennungsuntersuchungen die Inspek-
tion des dufleren Genitales vorgesehen ist. Es ist je-
doch etwas anderes, wenn bei einem Médchen ein
Vorstellungsanlass wegen eines ,,Problems da un-
ten“ ansteht. Dabei ist es ausschlaggebend, von An-
fang an mit Empathie und Authentizitit eine gute
Beziehung zum Kind und seinen Eltern aufzubauen,
ihr Vertrauen zu gewinnen, um das medizinisch
Notwendige tun zu kénnen. Um der elterlichen Be-
sorgtheit, Unsicherheit und ihren Angsten mit Res-
ponsivitdt angemessen zu begegnen, braucht es ein-
fache krankheitsbezogene Aufklirung, Erliuterung
des Untersuchungsablaufs, der erhobenen Befunde
und der Therapieanweisungen. Falls Konsultatio-
nen/Mitbehandlung von Subspezialisten/Kliniken
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vermittelt wurden, werden Befunde und Berichte
den Eltern verstindlich interpretiert.

Das Wohlbefinden des Kindes hat immer hochste
Prioritdt; es muss sich geborgen fiihlen.

MERKE
Nichts wird ohne Zustimmung des Kindes unternommen,
denn die erste gynakologische Untersuchung ist eine
pragende Erfahrung im Frauenleben.

Kinder- und jugendgynikologisch titige Arztinnen
haben einen geschlechtsspezifischen Vorteil: Wie
von selbst entsteht eine Solidaritdt unter Frauen:
Mutter, Kind und Arztin. Das Interaktionsdreieck
Arztin-Eltern-Kind verschiebt sich mit dem Alter
des Kindes von der Elternfokussierung zum kind-
zentrierten Gesprich und Handeln.

Im Kindergartenalter (3-6 Jahre) gelingt die
symptombezogene Untersuchung, wenn der Um-
gang spielerisch auf Augenhohe mit dem Kind statt-
findet. Das duflere weibliche Genitale liegt dem eige-
nen Blick verborgen und wird erst tastend und fith-
lend erkundet und vertraut. Die Eigenaktivitit des
Kindes wird durch Zeigen- und Benennenlassen der
betroffenen Korperstellen angeregt. — So beginnt im
Rahmen der Untersuchung frith eine begleitende Se-
xualerziehung unter Einbeziehung der Eltern. - In
diesem Alter ist das Middchen mit dem eigenen Kor-
per und seinen Funktionen vertraut und hat dafiir
ein eigenes Vokabular, weif$, wo ,,Pipi“ und , Kacka“
herauskommen.

Mit der Selbststdndigkeit entwickelt sich im 3.-4.
Lebensjahr das Schamgefiihl. Die Arztin spricht
wihrend der ganzen Untersuchung mit dem Kind,
erlautert in altersadidquater Sprache ihre Befundung
und stellt Fragen: Warum bist du zu mir gekom-
men? Wie ist es passiert? Mochtest du mir zeigen,
wo genau es juckt, brennt ...? Wie lange ist es schon
so? Mochtest du mit dem Handspiegel die Stelle
selbst sehen? Im Verlauf der Kommunikation sind
Ausdriicke wie: ,Du brauchst keine Angst haben, es
tut nicht weh, es ist nicht schmerzhaft, was ich jetzt
mache fehl am Platz. Stattdessen: ,Du merkst, dass
es ein wenig zieht (Handgriff), driickt (Abstrich),
das wird sich komisch anfiihlen ... es ist gleich vor-
bei...

Im Schulalter (7 Jahre bis Pubertit) sind Selbst-
bild, Identitit (einschliefSlich Geschlechtsrolle) und
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Abb.6.66 Untersuchungstechnik: a) Separation, b) Traktion
[L157]

Autonomie entwickelt. Dem Selbstbestimmungs-
wunsch des Midchens wird mit akzeptierender
Haltung begegnet: Fragen um Einverstandnis, ob es
sich ausziehen mochte, oder wenn es sich anders
entscheidet und einen Riickzieher macht: ,,Abwar-
tendes Offenlassen: ,Kommst ein anderes Mal ...
vereinbarst einen anderen Termin“ - denn: Notfille
sind selten.

Setting

Die Voraussetzungen, um Madchen kindergynéko-
logisch zu betreuen, sind sichere Rahmenbedingun-
gen zum Aufbau einer vertrauensvollen Atmospha-
re, weitergebildetes Praxisteam, Vernetzung mit
ambulant titigen padiatrischen Subspezialisten im
Konsiliararzt-System (z. B. PadExpert® > Kap. 7.9)
und - vor allem - viel Zeit und Geduld.

Praxisausstattung

 Gute Lichtquelle

Urethraltupfer

o Kurze Einmalkatheter fiir Frauen (Ch 6 und Ch 8)
 Objekttrager, Kulturmediensets

e Lupe

e Handspiegel
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e Digitalkamera
« Sonografiegerit

Untersuchungsmethode und -position

MERKE
Im Sauglings- und Kindesalter ist die kindergyndko-
logische Untersuchung eine Inspektion des duBeren Ge-
nitales mit dem Handgriff Spreizung (Separation) und
Zug (Traktion) der Labia majora (> Abb. 6.66).

Fiir die exakte Visualisierung des Hymens und des
Introitus ist dieser Handgrift unerlasslich. Die Ent-
nahme eines Vaginalabstrichs fiir bakteriologisch-
mikrobiologische Untersuchungen aus dem hinte-
ren Scheidengewdlbe gelingt schmerzfrei und kor-
rekt mit einem kleinen Urethraltupfer, Einmalka-
theter CH 8 oder einer diilnnen Magensonde, wenn
eine Mitarbeiterin den Handgriff Separation und
Traktion ausiibt. Die Entnahme im duf8eren Vesti-
bulum weist lediglich Darmkeime ohne pathogene
Bedeutung nach. Zur Fotodokumentation zwecks
Einholens einer Zweitmeinung und fiir forensische
Zwecke (V.a. sexuellen Kindesmissbrauch) ist die-
ser Handgrift obligat.

Die Inspektion der Anogenitalregion erfolgt in allen
Altersstufen auf einer Untersuchungsliege in Riicken-
lage und Froschschenkel-Position (> Abb.6.67).
Ausnahme: Beim V.a. sexuellen Missbrauch ist die
Knie-Ellenbogen-Position zur Beurteilung des Hy-
mens aussagekriftiger. Diese Position finden die
meisten Midchen sehr unangenehm.

Abb.6.67 Froschschenkel-Position [P295]

Praxistipps

« Der Séugling akzeptiert die Froschschenkel-Position
problemlos, wenn die Mutter assistierend die Beinchen
abduziert halt und zwischendurch das Kind frei
strampeln lasst.

« Die Inspektion eines angstlichen Madchens im Trotz-
alter: Die Mutter legt sich auf die Liege, positioniert
die Tochter auf ihren Bauch und hélt die Beine in Ab-
duktion.

« Altere Médchen kénnen die Position auf der Liege
selbst stabilisieren, indem sie mit angewinkelten Bei-
nen die FuBsohlen fest aufeinanderdriicken. Die Pati-
entin sollte nie ganz entkleidet sein und immer Blick-
und Handkontakt mit der Mutter haben.

« Es wirkt entlastend, wenn es gelingt, die Situation
spielerisch umzugestalten: In der Knie-Ellenbogen-Po-
sition schaut das Madchen mit gesenktem Kopf durch
seine gespreizten Beine und nimmt Blickkontakt mit
der Untersucherin auf.

Die Neugeborenenperiode
(0 bis 4 Wochen)

Die Dokumentation im Mutterpass iiber den
Schwangerschaftsverlauf und die Geburt ist in das
padiatrische Vorsorgeuntersuchungsheft iibernom-

Klitoris-

schirze

Vestibulum

vaginae

Fossa

navicularis

Posterior
Fourchette

Commissura
posterior

Abb.6.68 Anatomie und Terminologie der Anogenitalregion
[L157]
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men und ermdéglicht somit, bei der ersten Frither-
kennungsuntersuchung U2 (3.-10. Lebenstag) die
individuellen Risiken und Besonderheiten des Neu-
geborenen zu berticksichtigen.

Geschlechtsentwicklung

Beim Neugeborenen liegt eindeutig weibliches Ge-
schlecht vor, wenn Labia majora und minora, Klito-
ris und Praeputium klitoridis angelegt und Urethral-
offnung und Introitus vaginae getrennt sind
(> Abb.6.68).

Bei der Zwischengeschlechtlichkeit handelt es
sich um eine Variation der genetischen, gonadalen,
hormonalen oder genitalen Beschaffenheit eines
Menschen, die dazu fithrt, dass er nicht eindeutig
den biologischen Kategorien weiblich oder ménn-
lich zugeordnet werden kann: Storungen der Ge-
schlechtsentwicklung (Disorders of Sex Develop-
ment, DSD). Patientengruppen favorisieren heutzu-
tage die abgewandelten Begriffe , Unterschiede der
Geschlechtsentwicklung® (Differences of Sex Develop-
ment). Vorrangig in der padiatrischen Erstversor-
gung bei V.a. auf eine Variante/Stérung der Ge-
schlechtsentwicklung, ist die Versorgung der Notfil-
le (in 90% AGS 46 XX-DSD) sowie die behutsame
feinfithlige Erklirung der Diagnose und Beratung
der erschrockenen und verdngstigten Eltern eines
Kindes mit ambivalentem Genitale. Die Abklarung
des DSD ist aufgrund der Komplexitit multiprofes-
sionellen und spezialisierten Kompetenzzentren
vorbehalten.

Bei Frithgeborenen sind die Labia minora und die Kli-
toris noch nicht durch die Labia majora verdeckt: ,klaf-
fende Vulva". Dadurch erscheint die Klitoris prominent:
Pseudoklitorishypertrophie.

Das Neugeborene kann in Deutschland ohne Angabe
des Geschlechts in das Geburtsregister eingetragen wer-
den, und zwar nur dann, wenn das Kind nicht eindeutig
dem weiblichen oder mannlichen Geschlecht zugeordnet
werden kann. (Anderung im Personenstandsgesetz
[PStG] von 2013)

Die embryonale Entwicklung des weiblichen Genitales
und der ableitenden Harnwege findet in enger zeitlicher
und entwicklungsgeschichtlicher Beziehung statt: Koinzi-
denz zwischen den Stérungen der Genitaldifferenzierung
und den Fehlbildungen des Nierentrakts.
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Das Hymen

Es entsteht embryonal aus der Fusion von Miiller-
Gang-Derivaten mit dem Sinus urogenitalis (Ver-
bindung zwischen Blase und Vestibulum). Das Lu-
men zum Sinus urogenitalis bleibt jedoch zunéchst
durch eine persistierende Membran, die Hymenal-
platte, verschlossen. Diese 6ffnet sich erst kurz vor
der Geburt, sodass Harnrohre und Vagina jetzt ge-
meinsam in das Vestibulum vaginae miinden. Diese
partielle Eréffinung (Auflosung) geschieht meist zen-
tral, sodass das Hymen als ringformiges Uberbleib-
sel der Hymenalplatte den Introitus vaginae noch
randstindig partiell bedeckt = Hymen anulare.

Mit Ausnahme komplexer genitaler Fehlbildun-
gen werden alle Madchen mit einem Hymen gebo-
ren. Das Hymen des neugeborenen Médchens ist
weifllich-rosig und unter dem Ostrogeneinfluss der
Plazentahormone und noch empfinglicher eigener
Rezeptoren sukkulent und wulstig. Aus dem Introi-
tus (= hymenale Offnung) quillt (oder ist exprimier-
bar) regelrechter 6strogenbedingter vaginaler Fluor
albus. Postnatal kann es zu einer physiologischen
Entzugsblutung kommen, die spontan sistiert. Das
ist die erste hormonelle Blutung.

Beim Neugeborenen mit einem imperforierten
Hymen (Hymenalatresie) wolbt das in der Vagina
vorhandene Sekret den membrandsen Verschluss
des Hymens vor. Wahrend der hormonellen Ruhe-
phase ist eine Hymenalatresie schwer diagnostizier-
bar. Ein verschlossenes Hymen hat bis zum Einset-
zen der Menarche keinen Krankheitswert. Die Exzi-
sion sollte erst nach dem Einsetzen der Thelarche
(Beginn der Ostrogenisierung) durchgefiithrt wer-
den, wenn das Médchen schon iiber seinen Korper
Bescheid weif3. Dies soll im Vorsorgeheft dokumen-
tiert und mit den Eltern besprochen werden. Spiter
fallt das Méddchen moglicherweise erst wieder durch
eine primdre Amenorrhd mit oder ohne Unter-
bauchschmerzen (— Hdamatokolpos/Hdamatometra)
auf.

MERKE
Bei unzuverldssigen Eltern sollte die Exzision zeitnah post
partum erfolgen.
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Brustdrisenhyperplasie beim
Neugeborenen

Als Ausdruck fiir Empfindlichkeit des Brustdrii-
sengewebes in der Fetalzeit auf plazentar iibertrage-
ne Hormone (Ostrogen, Progesteron, Prolaktin),
kommt es bei bis zu zwei Drittel der am Termin ge-
borenen Neonaten (Midchen und Jungen) zur uni-
lateralen Schwellung der Brustdriisen. Sie kann mit
einem Maximum am 10. Lebenstag von wenigen
Tagen, in Einzelfillen bis zu sechs Monaten bei ge-
stillten Sduglingen, persistieren. Bei einigen Neuge-
borenen tritt am 2.-3. Lebenstag die Sekretion der
sog. Hexenmilch auf, die wenige Tage dauert. Bera-
tung: Weich polstern, nicht driicken und nicht ver-
suchen zu exprimieren. Selten entsteht daraus eine
Neugeborenen-Mastitis.

Neonatale Ovarialzysten

Sie entstehen infolge Stimulation durch miitterliche
Ostrogene und sind als physiologisch eingestuft. Die
meisten einfachen Zysten involutieren spontan in-
nerhalb des ersten Lebensjahres und sollten bis da-
hin sonografisch kontrolliert werden. Seltene Kom-
plikation: Ovarialtorsion, die umgehend operativ
behandelt werden muss.

Ektope/dystope Mindung des Ureters

Bei regelrechter embryonaler Entwicklung kommt
es nach gemeinsamer Miindung in das Vestibulum
vaginae zur Trennung der Ausfilhrungsginge der
Urethra und der Vagina. Wenn die Trennung aus-
bleibt, miindet der Ureter atop/dystop in die Vagina,
und es kommt zum permanenten Harntriufeln.
Bleibt diese Fehlbildung beim Neugeborenen unent-
deckt, kommt spitestens die Mutter darauf, weil die
Windel stindig nass ist. Spédter moglicherweise
falsche Differenzialdiagnose: Enuresis diurna et noc-
turna.

Hormonelle Ruhephase
(2. bis 8. Lebensjahr)

Wenn der Sdugling nicht mehr gestillt wird, dndert
sich aufgrund der nachlassenden Ostrogenwirkung

im Laufe der ersten zwei Lebensjahre die (meist)
anulare Konfiguration des Hymens durch Riickbil-
dung des Hymenalgewebes mit Auflosung des obe-
ren Anteils. Das Hymen ist jetzt eine halbmondfor-
mige glattrandige und durchscheinende Membran:
Hymen semilunaris. Es ist rigide und sehr schmerz-
empfindlich. Ist das Hymen in einer Lebensphase, in
der man die hormonelle Ruhephase erwarten wiirde,
dennoch ostrogenisiert, sind Pubertas praecox und
Pseudopubertas praecox auszuschlieflen bzw. abzu-
klaren. Typische Erkrankungen in der hormonellen
Ruhephase sind Vulva- und Labiensynechie und Li-
chen sclerosus.

Vulva- und Labiensynechie

Definition
Bei den labialen/vulviren Synechien und Adhésio-
nen handelt es sich um eine Verklebung der Labia

Abb.6.69 Vulvasynechie vor der manuellen Ldsung [P295]

Abb.6.70 Vulvasynechie nach manueller Losung [P295]
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minora beginnend in der ,posterioren Fourcette®
(wortlich ,,Gabelung®), die das (gedachte) posteriore
Zusammentreffen der Labia minora beschreibt
(> Abb.6.69).

MERKE
Vulvasynechien sind nie angeboren. Synechien oder Ad-
hasionen unterschiedlichen AusmaBes treten typischer-
weise in der hormonellen Ruhephase bei knapp 40 % der
Séauglinge und Kleinkinder auf.

Bei Windelkindern treten die Synechien als Folge
mangelhafter oder iibertriebener Hygiene und durch
Urineinwirkung auf. Im Einzelfall kann auch eine
mechanische Irritation durch Reiben im Rahmen
missbrauchlicher Manipulationen ursichlich sein.
Eine beginnende Synechie, sichtbar als diinne trans-
parente Fibrinschicht zwischen den Vulvarindern,
16st sich héaufig schon bei der Traktion und Separati-
on der Labia majora (> Abb. 6.70).

Im Extremfall reicht die Synechie tiber das Orifici-
um urethrae. Die Miktion erfolgt durch eine steck-
nadelkopfgrofe Offnung und es kommt zum Urin-
fluss in die Vagina (analog zum Hymen altus und
falscher Miktionshaltung) und anschlieffendem
Nachtriufeln. Die Miktionsstérung kann Zystitis,
Pyelonephritis und unspezifische Vulvitiden begiins-
tigen.

Behandlung und Beratung

Bei ungestorter Miktion hat die Synechie in Kindes-
alter keine weitere Konsequenz. Es ist jedoch rat-
sam, eine ausgedehnte Synechie vorbeugend zu 16-
sen. Die Therapie der Wahl ist eine behutsame, ein-
zeitige, stumpfe manuelle Losung, die in geiibter
Hand schmerzfrei ist und selten zu Rezidiven fiihrt.
Durch sanftes und langsames Auseinanderdrehen
und -ziehen der Vulvarinder mit beiden Daumen
ldsst sich die Raphe meist schon bei der ersten Kon-
sultation losen. Die Nachbehandlung mit Applikati-
on von estriolhaltiger Vaginalcreme (OeKolp-
Creme®), eine Fingerkuppeneinheit einmal tiglich
fiir zwei Wochen, beugt Resynechien vor. Im Win-
delalter sollte die Mutter das Genitale im Rahmen
der Pflegemafinahmen haufig inspizieren, um eine
beginnende Verklebung zu entdecken und selbst zu
16sen.
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Lichen sclerosus

Definition

Der Lichen sclerosus (LS) ist eine chronische, ent-
ziindliche in Schiiben verlaufende Dermatose mit
hoher Rezidivneigung.

Haufigkeit

Der Lichen sclerosus tritt in jedem Alter und bei beiden
Geschlechtern auf. Madchen sind bei einem Verhaltnis
von ca. 10:1 haufiger betroffen als Jungen. LS zeigt zwei
Altersgipfel: postmenopausale Frauen und prépubertare
Médchen (Phasen niedriger Ostrogenspiegel). Die ge-
naue Prdvalenz ist unbekannt, sie wird mit 0,1% bei
prapubertdren Madchen geschatzt, kann aber schon im
friihen Kindesalter auftreten. Das durchschnittliche Ma-
nifestationsalter liegt bei 4—6 Jahren.

Die Atiologie des LS ist weitestgehend ungeklart.
Vermutlich besteht eine genetische Pridisposition
(Familienanamnese!). Immunologische Verinde-
rungen werden auf T- und B-Zell-Niveau beschrie-
ben (Autoimmunerkrankung?). Fiir eine Infektion
mit Borrelia burgdorferi oder HPV besteht kein Hin-
weis. Eine Vulvitis/Urethritis kann LS triggern.

Diagnosestellung

Das typische klinische Bild ermdglicht eine Blickdiagnose.

Lichen sclerosus kommt im Kindesalter fast aus-
schliefflich in der Anogenitalregion vor. Typische
Symptome sind starker anogenitaler Juckreiz und
brennende Schmerzen. Bei Méddchen kann zunachst
nur eine leichte flichenhafte Rétung bestehen. Im
Verlauf treten porzellanweifle, pergamentartige La-
sionen, Hyperkeratosen, Sklerosierung, Ekchymo-
sen und Einrisse im Bereich des Praeputium clitori-
dis, im Sulcus interlabialis, perineal und perianal
auf. Es entsteht eine Achterfigur um die Labia majo-
ra und den Anus. Vernarbungen im Bereich der Kli-
toris und der Labia minora fithren zur sogenannten
sverborgenen Klitoris“, engem Introitus vaginae
oder auch perianalen Stenosen und Schmerzen bei
der Defékation.
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Differenzialdiagnostisch kommen am Beginn
der Erkrankung Vitiligo und Dermatitis atopica in-
frage. Im fortgeschrittenen Stadium verleitet Lichen
sclerosus zu einer Fehldiagnose des sexuellen Miss-
brauchs. Die briichige atrophe Haut ist duflerst an-
fillig gegeniiber geringfiigigen Traumata. Subepi-
dermale Blutungen kénnen auch spontan auftreten
und vermitteln dann den Eindruck eines zuriicklie-
genden Traumas.

MERKE
Beim primdren Lichen sclerosus ist das Hymen immer in-
takt.

Im Kindesalter ist das Krebsrisiko sehr niedrig, des-
halb wird von einer Biopsie abgesehen, auch weil
diese in der Anogenitalregion ein sehr traumatisches
Ereignis ist.

Behandlung und Beratung

Die empfohlene initiale Therapie ist die dreimona-
tige Applikation von stark bis sehr stark wirkenden
topischen Glucocorticoiden, eine Fingerkuppenein-
heit einmal taglich. Im Kindesalter ist Mometason-
furoat geeigneter als Clobetasolpropionat. Nach der
Remission folgt eine individuell abzustimmende
Dauerbehandlung. Als Dauerpflege vor/nach Kon-
takt mit Wasser oder Urin sollte eine fette Salbe, z. B.
Paraffin/Vaseline zu gleichen Teilen, aufgetragen
werden.

Praxistipp

Der LS bedarf oft einer jahre- bis jahrzehntelangen Dau-
ertherapie, daher ist es ratsam, dass das Madchen mit
der eigenen Krankheit vertraut wird und das Medika-
ment sowie die Hautpflegemittel selbst auftragt (Hand-
spiegel). Unterwasche aus Seide ist vertraglicher als aus
Baumwolle. Wenig Seife und keine Feuchttiicher verwen-
den! Die betroffenen Hautareale sind leicht verletzlich.
Cave: Fahrradfahren! Reiten!

In der Pubertat kommt es in Einzelfdllen zur Besse-
rung der Symptomatik (Ostrogenisierung), eine
komplette Remission ist jedoch selten.

Prapubertat — Pubertat

Aufgrund verschiedener genomweiter Studien wird
angenommen, dass 50 bis 80% des Pubertitsbe-
ginns genetisch determiniert werden.

Exogene Faktoren beeinflussen zunehmend den Puber-
tatsbeginn und -verlauf.

Eine Pubertas praecox liegt vor, wenn die Menar-
che vor dem vollendeten 9. Lebensjahr auftritt. Die
bis Mitte des 20. Jahrhunderts in den meisten indus-
trialisierten Landern beobachtete Abnahme des
Menarchealters, sog. sikularer Trend, schien iiber
Jahrzehnte zum Stillstand gekommen zu sein. Nach
der letzten Kinder- und Jugenduntersuchug (KIGGS)
aus dem Jahre 2007 lag in Deutschland das mittlere
Menarchealter bei 12,8 Jahren. (Pubertitsstadien
nach Tanner > Kap. 3, > Anhang)

Der Pubertitsbeginn ist definiert durch die
Thelarche. Ab Pripubertit ist das Hymen als dufe-
res Zeichen der beginnenden Ovarialfunktion dstro-
genisiert, weich, nachgiebig, sukkulent. Ein bis zwei
Jahre prdmenarchal tritt eine physiologische zervi-
kale Sekretion auf: Leukorrho (Weififluss). Das
Thelarchealter betrigt im Mittel 10,8 Jahre. Die
Brustentwicklung beginnt, haufig einseitig links, mit
einer palpablen Vergroflerung des subareoldren
Driisengewebes, einer Erhebung der Mamille und
einer Vergroflerung des Areolendurchmessers. Die
Seitendifferenz der Briiste gleicht sich bis zur end-
giiltigen Ausreifung meist aus.

Differenzialdiagnose: Poland-Syndrom, eine Dys-
genesie mit einseitiger Hypoplasie von Mamille und
Mamma.

Als pramature Thelarche wird das isolierte, verfriihte
Auftreten der Brustentwicklung vor dem vollendeten 8.
Lebensjahr bezeichnet.

Die Brustdriise ist sicht- und tastbar vergréfert, je-
doch ohne Pigmentierungs- oder Groflenzunahme
der Mamille und der Areola. Die vorzeitige Thelar-
che ist gonadotropinunabhingig und somit nicht als
vorzeitige Aktivierung der HHG-Achse zu werten.
Es tritt keine Wachstumsakzeleration, keine Scham-
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behaarung oder Vergroferung der Labia minora auf
und das Menarchealter wird dadurch nicht beein-
flusst. Die praimature Thelarche ist meistens ein pas-
sageres Phanomen in der hormonellen Ruhephase,
kann aber in variabler Auspragung auch bis zum re-
guldren Pubertitsbeginn persistieren. Als Ursache
wird eine Fluktuation des Ostrogenspiegels aus Ova-
rialfollikeln angesehen; als Normvariante bedarf die
primature Thelarche keiner Therapie. Ostrogene in
Nahrungsmitteln (Tiermast) und Kosmetika kon-
nen auch eine primature Thelarche auslosen.

Heute stehen Substanzen, die humoral und/oder
hormonal den epigenomischen und mikrostruktu-
rellen Entwicklungsprozess eines Organismus be-
eintrachtigen konnen, die sog. ,Endocrine Disrup-
ting Chemicals“ (EDC), im Fokus der entwick-
lungstoxikologischen Forschung. Die Disruptoren
der Sexualsteroidrezeptoren, darunter ,Weichma-
cher®, z.B. Bisphenol A, DDT und DDE, die ubiqui-
tar vorhanden sind, beeinflussen unter anderem ge-
nerationsiibergreifend die Fertilitit beider Ge-
schlechter. Das Gleiche gilt fiir per- und polyfluo-
rierte Tenside z.B. PFC, PFOA, PFHxS. Sie
interferieren mit den Steroidhormonen und haben
verschiedene Ostrogenartige oder antiandrogene
Auswirkungen, z. B. werden die Ostrogenrezeptoren
blockiert bzw. kiinstlich aktiviert. Basierend auf um-
fangreichen Untersuchungen, wird im europiischen
Raum ein erneuter sikularer Trend beobachtet. Die
Inzidenz der Pubertas praecox hat sich in den letzten
20 Jahren verdreifacht. In einer 2009 durchgefiihr-
ten danischen Untersuchung bei knapp 1.000 Mad-
chen wurde eine Vorverlagerung der Thelarche um
knapp ein Jahr im Mittel gegeniiber den 1990er-Jah-
ren beobachtet. Das Menarchealter nahm nur leicht
ab. Beim anhaltenden sikularen Trend wiirde kiinf-
tig das Auftreten der Thelarche vor dem vollendeten
7. Lebensjahr als vorzeitig gelten.

Die Pubarche basiert auf einem als Adrenarche
bezeichneten Wachstumsvorgang der Zona reticula-
ris der Nebennieren (unabhingig von der Reifung
der HHG-Achse), der mit einer Mehrproduktion ad-
renaler Androgene, insbesondere des DHEAS, ein-
hergeht. Diese bewirken das Auftreten von Scham-
behaarung, Akne und Schweifigeruch. Das Pubar-
chealter betrigt im Mittel 10,5 Jahre.

Primature Pubarche: In 10 bis 30 % wird die Ad-
renarche vor der Thelarche beobachtet. Dieser ad-
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renarche Reifungsprozess kann als isoliertes und be-
nignes Phdnomen verfriiht (zwischen dem 6. und 8.
Lebensjahr) auftreten und daraus resultiert dann ei-
ne sparliche Schambehaarung. Eine prdmature Ad-
renarche/Pubarche tritt hiufiger bei Madchen mit
intrauteriner Wachstumsrestriktion (,intrauterine
growth restriction, IUGR) auf. Das Gleiche gilt fiir
»Small for Gestational Age“(SGA)-Midchen, wenn
nach prénataler Mangelversorgung post partum das
Aufholwachstum durch neonatale Ubererndhrung
(zu) schnell erfolgte. Im Adoleszentenalter leiden
diese Médchen haufiger an Amenorrhd, Zyklusano-
malien, Hirsutismus und entwickeln das Vollbild ei-
nes Polyzystischen Ovarsyndroms (PCOS).

Infekti¢se Erkrankungen im
Anogenitalbereich

Eine Vulvovaginitis ist das haufigste kindergynako-
logische Problem tiberhaupt und mit 50-60% der
haufigste Konsultationsgrund. Die Art und der Ver-
lauf der Erkrankungen hangen vom Alter und von
dem jeweiligen Grad der Ostrogenisierung ab.

Beim Neugeborenen bildet das sukkulente Hy-
men eine gute mechanische Barriere. In der Vulva
herrscht Laktobazilluskolonisation, pH-Wert 4-5.
Schon nach wenigen Wochen kommt es (durch den
Abfall des Ostrogenspiegels) zur Ausbreitung einer
bakteriellen Mischflora.

Eine intrauterin entstandene konnatale Kandido-
se wird als Raritdt beschrieben. Neonatale Kandido-
se: 10-20 % aller gesunden Reifgeborenen, die wih-
rend der vaginalen Geburt von der miitterlichen
Vagina mit Candida albicans kolonisiert worden
sind, bekommen wéhrend des 1. Lebensjahres (mit
einem Gipfel in der 2.-4. Lebenswoche) einen
»Mundsoor“und/oder ,, Windelsoor (Windelderma-
titis > Kap. 6.15.7).

In der hormonellen Ruhephase sind Candida-
Vulvitiden wegen des hohen pH-Wertes selten und
kommen praktisch nur bei Immunsuppression, lan-
ger Antibiotikatherapie und Diabetes vor. Entspre-
chend der Ostrogenisierung der Vagina und Ostro-
genrezeptoren bei Candida sind die Voraussetzun-
gen fiir eine Infektion ab der Pripubertit wieder
gegeben. Die Infektionsquelle liegt meist im Darm.
Atopikerinnen erkranken signifikant haufiger.
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In der hormonellen Ruhephase ist das Genitale
besonders anfillig gegeniiber Entziindungen, da
schiitzende Haare und das labiale Fettpolster fehlen.

Mangelhafte Intimhygiene und -pflege sind die Hauptur-
sachen fir Irritationen und Entziindungen der Scheide
(Koinzidenz mit HWI und rezidivierenden Vulvasynechien).

Es fehlt an elterlicher Vermittlung eindeutiger Ver-
haltensregeln und Anleitung zur Intimhygiene. Das
Kindergartenkind will alles selber machen. Es wei-
gert sich z. B., den fiir sie vorgesehenen Toilettensitz
weiter zu benutzen. Es kommt zur falschen Mikti-
onshaltung, sodass der Urin die Vulva benetzt und
retrograd in die Vagina lauft. Beim Aufstehen
kommt es zum Nachtropfeln und das immer feuchte
Milieu in der Unterhose fithrt zur R6tung und Haut-
reizungen. Beim Abwischen von hinten nach vorne
nach dem Stuhlgang gelangen die Darmkeime in die
Vagina und in die Harnrohre. Zur téglichen Reini-
gung reichen die Handbrause und die eigene Hand.
In diesem Alter kommen tiberwiegend akute und
chronisch rezidivierende unspezifische Vulvovagi-
nitiden durch Keime der normalen vaginalen Flora
(ohne oder mit erhdhter Keimzahl an fikalen Aero-
biern oder einer Uberpopulation von Anaerobiern in
der Vagina). Die Madchen klagen iiber Jucken in der
Scheide. Wenn Schmerzen beim ,,Pipi-Machen® an-
gegeben werden, besteht eine Komorbiditdt mit
HWI. Der héufigste Erreger ist E. Coli und die Infek-
tion ist meist auf die unteren Harnwege beschrankt.
Symptomzuordnung der Dysurie:
o Urethritis: starker Schmerz zu Beginn der Mikti-
on, Angst vor der Miktion.
e Vulvitis: geringer Schmerz nach Beginn der Mik-
tion, kaum Miktionsangst.
o Zystitis: geringer Schmerz am Ende der Miktion,
kaum Angst vor der Miktion.
Die typischen Angaben wie Rotung und Trockenheit
der Vulva sowie Schmerzen kénnen auch rein me-
chanisch verursacht sein: Scheuern der Wische,
Masturbation, vaginale Oxyurenbesiedlung (Kratz-
spuren) oder sexuelle Manipulationen. (Sexueller
Kindesmissbrauch > Kap. 10.3)
Neben der Hygieneberatung besteht die Therapie
der unspezifischen Vulvovaginitis aus Sitzbidern
mit Kleiezusatz, Tanninen oder Povidon-Jodlosung.

Weitere Infektionen

»Gynikologischer Schnupfen“: Vulvitis als Be-
gleitreaktion bei viralen Atemwegsinfekten. Vulvitis
durch Infektion mit -hdmolysierenden Streptokok-
ken der Gruppe A und selten auch Staphylococcus
aureus (Superinfektion). Therapie wie die der Pri-
marinfektion (Hautkrankheiten > Kap. 6.15).

Genitale Blaschen oder Ulzerationen werden bei
Varizellen, Mollusken, HSV-Infektionen und bei
Impetigo contagiosa beobachtet (Hautkrankheiten
> Kap. 6.15).

Dermatologische Erkrankungen, die von Vulvo-
vaginitiden abgegrenzt werden miissen umfassen
Dermatitis atopica, Dermatitis seborrhoides, Pso-
riasis, unspezifische Exantheme (Hautkrankheiten
> Kap. 6.15).

Ein vaginaler Fremdkorper verursacht mit der
Zeit zwangsldufig eine eitrige Vaginitis mit Fluor
und muss vaginoskopisch entfernt werden. Die
Zervix ist im Kindesalter fest verschlossen, sodass
es nicht zu aufsteigenden Infektionen kommen
kann.

Sexuell iibertragbare Infektionen - Sexually
Transmitted Infections (STI) — konnen bei einem
Kind jenseits der Neonatalperiode die einzigen me-
dizinischen Hinweise fiir sexuellen Missbrauch sein.
Nach Ausschluss einer dokumentierten konnatalen
Infektion ist der Nachweis von Neisseria gonorrhoe
oder von Chlamydia trachomatis jenseits des 3. Le-
bensjahres bei einem prépubertiren Kind sowie der
serologische Nachweis einer erworbenen Syphilis
oder HIV-Infektion ein sicherer Beweis eines sexuel-
len Missbrauchs. Trichomonas vaginalis kann eben-
falls perinatal iibertragen werden und gilt erst jen-
seits des 1. Lebensjahres beweisend. Condylomata
acuminata (HPV) jenseits des 3. Lebensjahres sind
ein moglicher Hinweis. Eine genitale Lokalisation
des HSV ist ebenfalls ein Indiz. Hepatitis B kann
prinzipiell sexuell iibertragen werden (Sexueller
Kindesmissbrauch > Kap. 10.3).

MERKE
Prapubertar sind Gonorrhé und Chlamydien lokalisierte
vaginale Infektionen.
Das Hymen ist ausgesprochen schmerzempfindlich. Ab-
strichentnahme mit angefeuchtetem Urethraltupfer.
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Praxistipp

Seit 3/2016 gibt es einen nonavalenten HPV-Impfstoff,
Gardasil9® (2-Dosen-Schema fiir 9- bis 14-jahrige).

Akzidentelle genitale Verletzungen -
Differenzialdiagnose sexueller
Kindesmissbrauch

Definition

Die meisten Unfille passieren, wenn Médchen ritt-
lings z.B. von einem Klettergestell abrutschen und
auf eine Stange aufprallen oder beim Abrutschen
vom Fahrradsattel auf den Holm. Die Mehrzahl der
Verletzungen sind geringfiigige, oberflichliche und
einseitige Prellungen der Labia majora und minora
sowie der Klitoris. Die tiefer und geschiitzt liegenden
Strukturen wie das Hymen und die ,posteriore
Fourcette® sind selten betroffen. Ausnahmen sind
penetrierende Verletzungen z.B. durch Spielzeug.

Diagnosestellung
Bei Unfillen wird in der Regel unmittelbar um me-
dizinische Hilfe gesucht und ein akutes, dramati-
sches Trauma geschildert. Die anamnestischen An-
gaben des Madchens und der Begleitpersonen stim-
men iiberein und sind zum geschilderten Unfallge-
schehen plausibel. Es sollte grundsitzlich eine
Ganzkorperuntersuchung stattfinden, um extrageni-
tale Verletzungen festzustellen und den Fokus vom
Genitale zu nehmen.

Dokumentationsschema bei V.a. nicht akziden-
telles Trauma (siehe Literatur). In jedem Fall ist eine
fotografische Dokumentation erforderlich.

Differenzialdiagnose

Das Wahrnehmen und Interpretieren der noch so
subtilen Signale des Madchens bei der Schilderung
des Unfallhergangs, dessen Schweigen und gestérte
Interaktion zwischen dem Kind und der Begleitper-
son lenken die Aufmerksamkeit auf ein nicht
akzidentelles Trauma (Sexueller Kindesmissbrauch
> Kap. 10.3). Der Verdacht wird zur Sicherheit,
wenn sich bei der anogenitalen Inspektion heraus-
stellt, dass der klinische Befund nicht kausal fiir den
geschilderten Unfall sein kann. Beispielsweise han-
delt es sich um einen Riss der ,,posterioren Fourcet-
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te“, die fiir eine penile Penetration typisch ist
(Adams III), aber bei einem ,,Fahrradunfall“ nicht
entstehen kann. Typischerweise werden die Opfer
von nicht akzidentellen Verletzungen nicht zeitnah
zum Trauma vorgestellt. Das anogenitale Gewebe
hat ein enormes Potenzial zu rascher und oft voll-
stindiger Heilung, ohne bleibende Spuren zu hinter-
lassen.

Kleine kindergynakologische
Operationen

In der Pripubertit, wenn das Madchen bereits mit
dem eigenen Korper vertraut ist (Menstruation,
Tampons), sollte das imperforierte Hymen (falls
nicht frither geschehen siehe oben: Neugeborenen-
periode), das Hymen cribriformis (eine Normvari-
ante des Hymens) sowie Hymenalstege exzidiert
werden. Eine weitere Normvariante, das Hymen al-
tus (kragenformig hoch aufgebautes Hymen), sollte
schon frither exzidiert werden, falls Miktionsbe-
schwerden und/oder HWI auftreten. Der Urin lduft
in die Vagina, analog der falschen Sitzhaltung auf
der Toilette.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Diagnose: Unspezifische Vulvitis und Vulvasynechie
durch mangelhafte Hygiene.

Therapie: Behutsame manuelle Losung der Vulvasy-
nechie (nach der Losung wird das scharfrandige Hy-
men semilunaris sichtbar), Nachbehandlung zwei
Wochen einmal pro Tag mit estriolhaltiger Vaginal-
creme OeKolp-Creme®, Sitzbader mit Povidon-Jod-
16sung.

Beratung: Tinas Erziehung zur Intimhygiene nach-
holen und die Therapie durchsetzen. ,Dein Popo
muss auch gebadet und gecremt werden - wie bei
Elisa. Die Entdeckung der Sexualitét als normalen
Entwicklungsvorgang gelassen akzeptieren. Klein-
kinder erkunden gegenseitig ihre Genitalregion und
entdecken die Masturbation. So fithrt der Miktions-
aufschub (Sitzen auf der Ferse, Kreuzen der Beine
und Zusammenpressen der Oberschenkel) zur indi-
rekten Stimulation der Klitoris (Infantile Sexualitit
> Kap. 10.3). Nl
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Hinweis

Auf der Basis der interdiszipliniren Kooperation
griindeten die Deutsche Gesellschaft fiir Gynikolo-
gie und Geburtshilfe und die Deutsche Gesellschaft
fir Kinderheilkunde und Jugendmedizin 1980 die
Arbeitsgemeinschaft Kinder- und Jugendgyniko-
logie e. V. (AG). Die Padiatrie und die Gynékologie
sind im Vorstand parititisch vertreten. Die Ziele
und Aufgaben der AG sind Forderung der Kompe-
tenz als Merkmal ausweisbarer Befdhigung auf die-
sem Gebiet praktizierender Arztinnen und Arzte
(www.kindergynikologie.de).
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6.18 Auffalliger Urin und

Schmerzen beim Wasserlassen
Marcus R. Benz

6.18.1 Auffalliger Urin
Leitsymptom Hamaturie
Il Fallbeispiel

Stefan stellt sich zur U9 vor. Im Urin ist eine isolierte
Hématurie auffallig. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche anamnestischen Angaben sind hilfreich?

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind uner-
lasslich?

e Was sind in solcher Situation Alarmzeichen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Die akute, schmerzlose Makrohiamaturie ist zwar
ein seltenes Ereignis in der padiatrischen Grundver-
sorgung, kommt aber - bei post-/parainfektioser
Genese - bisweilen regional und zeitlich gehéuft vor.

Eine isolierte Mikrohdmaturie ohne Alarmsym-
ptome (siehe unten) tritt bei ca. 2-5% der Kinder
zwischen drei und zehn Jahren auf. Diese persistiert
aber selten iiber den Zeitraum von zwolf Monaten,
sodass diese dann nur noch bei 0,1-1% bei dersel-
ben Population liegt.

Definition

o Makrohédmaturie: Sichtbare Braun- oder Rot-
tarbung des Urins durch Erythrozyten

o Mikrohdmaturie: > 5 Erythrozyten/pl Urin, aber
keine sichtbare Rotfarbung des Urins

Abb.6.71 Drei Erythrozyten, davon zwei Akanthozyten
[P296]


http://www.kindergynäkologie.de
http://www.kindesmisshandlung.de/mediapool/32/328527/data/D-Boegen-Neu2010.PDF
https://www.paedexpert.de
https://www.paedexpert.de

6.18 Auffalliger Urin und Schmerzen beim Wasserlassen

Klinisches Erscheinungsbild

Wihrend die Makrohdmaturie akut wahrgenommen
wird, wird die Mikrohdmaturie meist zufillig z. B. im
Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen detektiert.

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Eine Rot- oder Braunverfirbung des Urins muss
nicht zwingend eine Makrohdmaturie bedeuten,
Ursachen konnen sein:
 Endogene Ursachen:

- Erythrozyten

- Hamoglobin
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- Myoglobin

- Stoffwechselprodukte (Homogentisinsdure
[Alkaptonurie], Porphyrine)

- Amorphe Urate (Ziegelmehl)

 Exogene Ursachen:

- Nahrungsmittel: Rote Bete, Rhabarber, Brom-
beeren, Lebensmittelfarbstoffe

- Medikamente: Deferoxamin, Ibuprofen, Met-
ronidazol, Nitrofurantoin, Phenytoin

- Bakterien: Serratia marcescens

Eine Hamaturie wird primdr mittels Urinteststreifen de-
tektiert und in der Mikroskopie bestatigt.

Nicht-glomeruldre Hamaturie (eumorphe Erythrozyten)

Leukozyturie/Erregernachweis

Sonografie

(Niere und ableitende Harnwege)

normal

Exkretion von Glukose/Phosphat/

Bakterielle
Harnwegsinfektion
Tuberkulose
Schistosomen
Trichomonaden
Oxyuren

pathologisch

Nephro-/Urolithiasis
Nephrokalzinose
Zystennieren
Hydronephrose
Fehlbildungen
Tumor
Trauma
Fremdkorper

pathologisch

a1-Mikroglobulin im Urin

normal

Akute
tubulointerstitielle
Nephritis

pathologisch

Tubulopathien

Lithogene Substanzen im Urin

pathologisch

Hyperkalzurie
Hyperoxalurie
Hyperurikosurie

negativ

Zystinurie
Hypozitraturie

Quick/PTT/Fibrinogen/
vWJ-Syndrom-Diagnostik

normal

Abb.6.72 Diagnostischer Algo-
rithmus bei V. a. nicht-glomerulére
Hamaturie [P296]

Koagulopathien
medikamentése
Antikoagulation

pathologisch

V.a. Miinchhausen-Syndrom
V.a. Miinchhausen by proxy
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Glomeruldare Hamaturie (dysmorphe Erythrozyten)
familidre
Héamaturie
Syndrom keine
Familienanamnese auf Hamaturie m d. diinnen — Biopsie,
" P Basal- ggf.
Schwerhérigkeit, membran Genetik
CNI in der Familie
gativ
Alport-  —  Genetik
Syndrom

Sammelurin auf Protein

<100 mg/m2x d |Komplement-

status
>100 mg/m2x d

pathologisch

Idiopathische weitere
benigne ~ —> Diagnostik*
Hamaturie
IgA-Nephritis
PSH und
Akute
postinfektiose —» Kontrolle der
GN Proteinurie,
SLE RR etc.

Komplementstatus <

normal pathologisch

IgA-Nephritis Akute postinfektiose
PSH GN
Mesangial- SLE
proliferative membrano-
GN proliferative GN Typ
Minimal Change i
GN Dense deposit disease
STEC HUS C3 Glomerulonephritis
FSGS membrandse GN
etc. aHUS

(z.B. Komplement-
vermittelt)
l etc.

weitere Diagnostik*
ggf. Biopsie, ggf. Genetik

v

Wiederholter
Sammelurin auf Protein

| >100 mg/m2xd || <100 mgim2xd |—»

*weitere Diagnostik:

regelmafige
Kontrolle

(Proteinurie,
RR,...)

Kreatinin, Harnstoff, Cystatin C, Harnsaure,
Sammelurin (GFR, EiweiRdifferenzierung),
EiweilR, Albumin, GOT, GPT, Cholesterin
ANA, ds-DNA-AK, ANCA, GBM-Ak, ASL,
Anti-DNAse, Anti-DNase B-Titer,

Blutdruck, Sonografie der Niere

ggf. Nierenbiopsie, ggf. Genetik

Abb.6.73 Diagnostischer Algorithmus bei Verdachtauf glomeruldre Hamaturie [P296]

Mit der Urinmikroskopie des Urinsediments erfolgt
auch die wichtige Differenzierung zwischen glome-
ruldrer und nicht-glomerulérer Ursache der Himat-
urie. Der Nachweis von Akanthozyten (> Abb.6.71)
ist beweisend fiir die glomerulire Genese der Hima-
turie (> Abb. 6.72).

Weitere Hinweise auf eine glomeruldre Genese der
Hamaturie (> Abb. 6.73) sind: braunlich-triiber bis
colafarbener Urin (statt rosa bis hellrot).

"YVORSICHT
Alarmsymptome bei Hamaturie:
* Proteinurie

* Arterielle Hypertonie (Perzentilen nach Alter, GroBe

und Geschlecht > Kap. 3, > Anhang)
« Eingeschrankte glomeruldre Filtration
« Oligurie
« Schlechter Allgemeinzustand

» Anamnese von Durchfall innerhalb der letzten zwei

Wochen (DD: HUS)

Bei Hamaturie und Alarmsymptomen ist eine weiterfiih-
rende Diagnostik zur Kldrung der Entitdt erforderlich.
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Die ,erweiterte Familienanamnese bei Hamaturie” be-
deutet eine Untersuchung aller Familienmitglieder auf
Hamaturie mittels Urinteststreifen Giber mehrere Tage.

Beratung und Behandlung

Bei isolierter Mikrohdmaturie ohne Alarmsymp-
tome und negativer Familienanamnese (Cave: Al-
port-Syndrom) ist eine abwartende Haltung indi-
ziert. Bei Makrohidmaturie mit Alarmsymptomen
ist eine Kontaktaufnahme mit dem kindernephrolo-
gischen Kollegen zu empfehlen.

Eine stationdre Aufnahme ist bei unkontrollierba-
rer arterieller Hypertonie oder zur diagnostischen
Nierenbiopsie erforderlich.

Nephroprotektives, antiproteinurisches und anti-
hypertensives Basismedikament ist bei der Himatu-
rie mit Alarmsymptomen ein ACE-Hemmer (oder
Angiotensin-Rezeptorblocker).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Bei den Kontrolluntersuchungen nach vier Wochen
und sechs Monaten persistiert die Mikrohdmaturie.
Alarmsymptome sind nicht vorhanden. Eine Unter-
suchung der Familienmitglieder ergibt auch eine
Hématurie beim Vater. Dieser berichtet, dass dies
auch sein Vater hat. Da bei allen Familienmit-
gliedern nie Alarmsymptome auftraten, ist von einer
familidren Hdmaturie auszugehen. Moglicherweise
liegt ein Syndrom der diinnen Basalmembran vor.
Eine regelmiflige jahrliche Kontrolle ist indi-
ziert. 1l

Leitsymptom Proteinurie

Il Fallbeispiel

Die 14-jihrige Helene hatte einen Berufsschnupper-
tag in einer Allgemeinarztpraxis. Dort untersuchte
sie ihren Urin per Urinteststreifen. Dabei fiel eine
isolierte Proteinurie von +++ (500mg/dl) auf
(> Abb.6.74). Nl

Abb.6.74 Schaumiger Urin bei Proteinurie [P296]

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind
hilfreich?

e Was sind in solcher Situation Alarmzeichen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Die isolierte Proteinurie — diagnostiziert per Urin-
teststreifen — ist nicht selten. Meist ist sie harmlos,
da eine Verunreinigung oder ein konzentrierter
Urin falsch positive Werte ergibt.

Definition

o Normale Eiweilausscheidung: < 100 mg/m?* KOF
und d oder < 0,2 g Eiweif$/g Kreatinin

* Kleine Proteinurie: Eiweiflausscheidung von
100-1.000 mg/m? KOF und d oder 0,2-2,0g
Eiweif3/g Kreatinin

 GrofSe Proteinurie: Eiweiflausscheidung von
> 1.000 mg/m? KOF und d oder > 2,0 g Eiweif}/g
Kreatinin

"YJVORSICHT
Tubulére (= kleinmolekulare) Proteine werden vom Urin-
testtreifen nicht erkannt. Eine EiweiBdifferenzierung im
Labor ist daher sinnvoll, um eine Tubulopathie nicht zu
Ubersehen.
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Klinisches Erscheinungsbild * Komplement €3, C4 ....
ANA, ds-DNA-AK, ANCA, GBM-Ak, ASL, Anti-DNAse
B-Titer

« Blutdruck, Sonografie der Niere

« Ggf. Nierenbiopsie, ggf. Genetik

Eine grofle Proteinurie, die rasch entsteht, geht in
der Regel mit Odemen einher (> Kap. 6.18.3, neph-
rotisches Syndrom). Eine kleine Proteinurie oder
auch eine grofSe Proteinurie, die schon tiber Monate

besteht, ist meist nur mittels Urinuntersuchung zu "'V ORSICHT

detektieren. Alarmsymptome bei Proteinurie:
* Hypalbuminamie
« Odeme

Diagnosen und Differenzialdiagnosen * Hamaturie

. . « Arterielle Hypertonie (Perzentilen nach Alter, GroB3e
Diagnostischer und Geschlecht siehe Anhang)

(> Abb.6.75). « Eingeschrankte glomerulére Filtration

Bei Proteinurie und Alarmsymptomen ist eine weiterfiih-
rende Diagnostik zur Kldrung der Entitdt erforderlich.

Algorithmus bei Proteinurie

Weitere Diagnostik (> Abb.6.75):

« Kreatinin, Harnstoff, Cystatin C, Harnsdure, Sammel-
urin (GFR, EiweiBdifferenzierung), EiweiB, Albumin,
GOT, GPT, Cholesterin.

‘ Urinteststreifen (z.B. Albustix®) positiv

ja

‘ Physiologische Ursachen der Proteinurie (Fieber, Kalte, Sport ...) I ! harmlos

nein

- L - | ja Nephrotisches

‘ Grof3e Proteinurie und Hypalbuminamie <25g/I (evtl. Odeme) | Syndrom

nein

- : - - - ja Nephritisches

‘ Hamaturie, arterielle Hypertonie (evtl. Oligurie, GFR ! ...) I Syndrom

nein

Wiederholte Messungen

negativ | Wiederholte Messungen
Uiber 2 Wochen

Uber 2 Wochen

negativ . L
4’{ Transiente Proteinurie

positiv positiv

‘ Persistierende Proteinurie ‘

v Kontrolle in
‘ Wiederholte Quantifizierung im Sammelurin (Tag/Nacht getrennt) ‘ konstant <500 3-6-12
T T 1 mg/m?d - — Monaten
Intermittierend konstant nur konstant tags
positiv tags Proteinurie und nachts /
l ' Proteinurie Weitere
= _ — - Diagnostik
Intermittierende Orthostatische Nicht-orthostatische konstant >500 (s. Tipp-Kasten
Proteinurie Proteinurie persistierende isolierte mg/m?/d Weitere
Proteinurie Di"agnostik“)

Abb.6.75 Diagnostischer Algorithmus bei Proteinurie [P296]
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Beratung und Behandlung

Bei isolierter Proteinurie mit Alarmsymptomen (ne-
phritisches Syndrom und nephrotisches Syndrom)
ist eine Kontaktaufnahme mit dem kindernephrolo-
gischen Kollegen zu empfehlen.

Bei isolierter persistierender Proteinurie ohne
Alarmsymptome ist das Ergebnis des (Tag/Nacht)
getrennten Sammelurins entscheidend. Eine ortho-
statische Proteinurie kann auch auf eine beginnende
Glomerulopathie hinweisen und ist eine Ausschluss-
diagnose. Kommen aber bei Kontrollen tiber > 12
Monate keine Alarmzeichen hinzu, kénnen die Kon-
trolluntersuchungen weitmaschiger sein.

Typisch ist die orthostatische Proteinurie bei sportlichen
Jugendlichen. Hier sollte auch ein ,Nussknackerphano-
men" dopplersonografisch ausgeschlossen werden.

Als Renales Nussknacker-Syndrom (NCS) wird die Kom-
pression der linken Nierenvene (LRV) zwischen der Arte-
ria mesenterica superior (SMA) und der abdominalen
Aorta bezeichnet.

Nephroprotektives, antiproteinurisches und antihy-
pertensives Basismedikament ist bei Proteinurie
> 500 mg/m? und Tag ein ACE-Hemmer (oder An-
giotensin-Rezeptorblocker).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Wihrend bei Helene ein nephritisches und ein neph-
rotisches Syndrom ausgeschlossen werden konnte,
zeigte sich tiber einen Zeitraum von zw6lf Monaten
in mehreren getrennten Tag/Nacht-Sammelurinen
eine orthostatische Proteinurie. Ein Nusskna-
ckerphianomen wurde ausgeschlossen. Es war zu be-
obachten, dass die Proteinurie insbesondere an Ta-
gen starker sportlicher Betdtigung hoch war. 1l

Leitsymptom Leukozyturie

Il Fallbeispiel

Die dreijdhrige Karla hat Bauchschmerzen. Als Ur-
sache stellt sich eine Obstipation heraus. Die veran-
lasste Urinprobe zeigt eine Leukozyturie. 1l
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Fragen zum Fallbeispiel

o Welche anamnestischen Angaben sind hilfreich?

o Welche diagnostischen Mafinahmen sollten er-
folgen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Die Leukozyturie ist ein hdufiges Phidnomen in der
kinder- und jugendarztlichen Praxis und betrifft vor
allem Sauglinge. Gerade in dieser Altersgruppe ist
die Differenzierung zwischen positiven und falsch
positiven Befunden schwierig.

Definition

Leukozyten-Normwerte:
e Midchen und Jungen < 3 Jahren:
- <20 Leukozyten/pl: normal
- 20-50/pl: verdachtig
- > 50/ul: pathologisch
e Jungen > 3 Jahre: > 10 Leukozyten/pl: patholo-
gisch

Uringewinnung

Unabhangig vom Alter sollte vor Uringewinnung eine
Reinigung des Genitales durchgefiihrt werden (Wasser,
NaCl 0,9% oder nicht-schdumendes Antiseptikum). Ist
eine willkirliche Blasenentleerung moglich, wird ein Mit-
telstrahlurin gewonnen, ansonsten ist die erste Scree-
ningmethode der Beutelurin.

Ein positiver Beutelurin erfordert einen Bestatigungstest,
z.B. mittels Mittelstrahlurin beim Sdugling (clean catch
urine), Katheterurin, suprapubische Blasenpunktion.

Klinisches Erscheinungsbild

Eine Leukozyturie kann makroskopisch als triiber
Urin wahrgenommen werden. Bei zusitzlicher Bak-
teriurie ist der Urin oft {ibel riechend.

Diagnosen und Differenzialdiagnose

Bei Leukozyturie in einem adiquat gewonnenen
Urin ist eine Urinmikroskopie nativ und als Sedi-
ment sinnvoll. Der Nachweis von Leukozytenzylin-
dern ist pathognomonisch fiir eine Pyelonephritis.
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U)'VORSICHT

Fallstricke

« Kein/Kaum Nachweis von Leukozyten in der Urinmik-
roskopie trotz positivem Urinteststreifen — Bei langer
stehendem Urin kénnen die Leukozyten lysiert sein,
aber im Urinteststreifen basierend auf der Leukozyten-
esterase-Reaktion nachzuweisen sein.

« Isolierter Nachweis von Nitrit, ohne Nachweis von
Leukozyten — dies ist nicht pathologisch und weist le-
diglich auf die Existenz nitrat-reduzierender Bakterien
hin.

« Bei Nierenabszessen oder einer fokalen Pyelonephritis
kann die Leukozyturie fehlen.

« Nicht jede Leukozyturie ist eine Harnwegsinfektion —
z.B. auch bei Glomerulonephritiden kénnen Leukozyt-
urien auftreten.

Beratung und Behandlung

Die Leukozyturie weist auf eine Inflammation im
Urogenitaltrakt hin. Somit richtet sich die Therapie
nach der Ursache (Harnwegsinfektion > Kap.
6.18.2, nephritisches Syndrom > Kap. 6.18.4).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Urséchlich fiir die Leukozyturie zeigte sich bei Karla
eine Entziindung im Anogenitalbereich infolge der
Obstipation. Die Urinkultur blieb negativ. Dennoch
wurden die Eltern aufgeklért, dass eine Obstipation
ein Risikofaktor fiir eine Harnwegsinfektion ist. Ne-
ben der Therapie der Obstipation wurde den Eltern
empfohlen, das Genitale bei Karla nur mit Wasser
zu reinigen, keine Weichspiiler zum Waschewa-
schen zu verwenden und enge Kleidung zu mei-
den. W

Leitsymptom triber Urin

Il Fallbeispiel

Da die Urinprobe bei der U8 nicht geklappt hat,
bringt die Mutter von Annabell den Urin am folgen-
den Tag in die Praxis und ist beunruhigt, da dieser
nun in der Praxis milchig triibe ist. Il

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche anamnestischen Angaben sind hilfreich?

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind hilf-
reich?

Stellenwert in der Grundversorgung

Ein triiber Urin ist ein haufiges Phanomen in der
kinder- und jugendirztlichen Praxis.

Definition

Urin, der durch schwebende, aufgeschiittelte oder
abgelagerte Teilchen nicht klar ist.

Klinisches Erscheinungsbild

Ein asymptomatischer tritber Urin ist von solchem
mit Dysurie, Pollakisurie, Schmerzen oder Fieber zu
differenzieren.

Diagnosen und Differenzialdiagnose

Ursachen eines tritben Urins:

e Leukozyten

e Bakterien

e Pilze

e Salze
— Amorphe Urate
— Amorphe Phosphate

o Fette (Verunreinigung durch Cremes,
Suppositorien, Chylurie)

")VORSICHT

Bei Ubersattigung des Urins durch amorphe Phosphate
ist der Urin bereits bei der Miktion triibe. Die Trlibung
durch amorphe Urate entwickelt sich erst, wenn der Urin
abkdhlt.

Beratung und Behandlung

Bei triitbem Urin sind harmlose Ursachen von Ursa-
chen zu trennen, die eine Intervention erfordern
(Pyurie, Harnwegsinfektion).
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Il Fallbeispiel

Auflosung

Urinmikroskopisch zeigen sich amorphe Urate. Pas-
send dazu schildert die Mutter, dass der Urin zu
Hause noch klar war. Wahrend des Transports war
der Urin der kalten Witterung ausgesetzt. Die Mut-
ter wird tiber die Harmlosigkeit aufgekldrt und es
wird die bereits am Vortag besprochene Erhéhung
der sehr niedrigen Trinkmenge bei Annabell bekraf-
tigt. N

6.18.2 Schmerzen beim Wasserlassen
— Harnwegsinfektion

Il Fallbeispiel

Den Eltern des zwei Monate alten Kevin fillt auf,
dass ihr Sohn heute schlechter trinkt und linger als
sonst schlaft. Am Nachmittag fiihlt er sich zudem
warm an. Die Oma, die zum Nachmittagskaftee
kommt, rdt zur Temperaturmessung: 39,7°C. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind uner-
lasslich?

¢ Was sind in solcher Situation Alarmzeichen?

Il Fallbeispiel

Die Eltern der fiinfjihrigen Kiara werden von der
Kindergartnerin angerufen, da Kiara in den letzten
beiden Stunden sechsmal auf der Toilette zum Was-
serlassen war und iiber Bauchschmerzen klagt. Die
Temperatur wurde gemessen: 37,1°C. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche anamnestischen Angaben sind hilfreich?

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind uner-
lasslich?

¢ Was sind in solcher Situation Alarmzeichen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Eine Harnwegsinfektion ist eine haufige bakterielle
Infektion in der padiatrischen Praxis: ca. 3-8 % aller
Midchen und 1-2% aller Jungen erkranken in ihrer
Kindheit an mindestens einer Harnwegsinfektion.
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Wihrend im ersten Lebensjahr mehr Jungen als Mad-
chen von Harnwegsinfektionen betroften sind, sind ab
dem Alter von sechs Monaten Médchen 10- bis 20-fach
haufiger betroffen. Zudem neigen Harnwegsinfektio-
nen zur Rekurrenz. Das Risiko einer erneuten Harn-
wegsinfektion ist in den ersten drei (bis sechs) Mona-
ten nach stattgehabter Infektion am grofSten.

Definition

Harnwegsinfektionen konnen nach verschiedenen
Kriterien eingeteilt werden:
e Nach der Lokalisation:

— Zystitis: Infektion von Blase und ggf. Urethra

- Pyelonephritis: Infektion von Ureter, Pyelon
oder Niereninterstitium — flieender Uber-
gang zur Urosepsis

- Akute fokale bakterielle Nephritis: lokalisierte
bakterielle Infektion der Niere mit Neigung der
Abszessbildung
Cave: oft keine Leukozyten im Urin, sonografi-
sche Diagnose

» Nach der Symptomatik:

- Asymptomatische Bakteriurie: isolierte signifi-
kante Bakteriurie ohne Symptome (definitions-
gemif keine Infektion)

- Asymptomatische Harnwegsinfektion: signifi-
kante Bakteriurie und Leukozyturie, aber ohne
Symptome

- Symptomatische Harnwegsinfektion: signifi-
kante Bakteriurie und Leukozyturie mit Symp-
tomen
Wichtig ist hier die Unterscheidung zwischen
afebriler und febriler (> 38,5°C) Harnwegsin-
fektion. Dies entspricht meist der Unterschei-
dung Zystitis (afebril) und Pyelonephritis (feb-
ril). Sensitivster Laborparameter zur Diskrimi-
nierung ist hier aktuell das Procalcitonin.

» Nach Komplikationsméglichkeiten:

- Unkomplizierte HWI: normaler Harntrakt,
normale Blasenfunktion, normale Nierenfunk-
tion, normale Immunkompetenz

- Komplizierte HWT: bei Nieren-, Harntraktfehl-
bildung, Harnabflussbehinderung, VUR, Uro-
lithiasis, neurogener Blasenentleerungssto-
rung, Immundefizienz, Fremdkorper, Diabetes
mellitus, Niereninsuffizienz, Z. n. Nieren-TX
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Klinisches Erscheinungsbild

Das klinische Bild einer Harnwegsinfektion ist vom

Erkrankungsalter und von der Lokalisation (Zystitis

versus Pyelonephritis) abhangig. Je jiinger das Kind,

desto weniger hiufig ist die Harnwegsinfektion nur
auf die Blase begrenzt.

» Neugeborene: Hypothermie oder Fieber, Trink-
schwiche, grau-blasses Hautkolorit, meningiti-
sche Zeichen wie Berithrungsempfindlichkeit,
schrilles Schreien etc. Der Ubergang zur Urosep-
sis ist flieflend, daher auch Zeichen der Kreislauf-
zentralisierung

o Sduglinge: Fieber ist meist das fithrende Symp-
tom, Symptome wie bei den Neugeborenen

MERKE

Bei jedem Fieber ohne klare Ursache muss in dieser Al-
tersklasse eine Harnwegsinfektion differenzialdiagnos-
tisch in Betracht gezogen werden.

¢ Kleinkinder:

— Zystitis: Dysurie (Schmerzen/Schreien beim
Wasserlassen), Pollakisurie, Einnédssen tags
und/oder nachts nach bereits erreichter Konti-
nenz. Dranginkontinenz, den Eltern fallt tibel
riechender Urin auf, Makrohdamaturie

— Pyelonephritis: Fieber, diffuse Bauchschmer-
zen, der charakteristische Flankenschmerz
wird in diesem Alter meist noch nicht lokali-
siert angegeben

e Schulkinder:

— Zystitis: Dysurie, Pollakisurie, Urge-Sympto-
matik, bisweilen auch Dranginkontinenz, iibel
riechender Urin, Makrohdmaturie

— Pyelonephritis: Fieber, (einseitiger) Flanken-
schmerz

- Mit zunehmendem Lebensalter tritt die Zysti-
tis haufiger als die Pyelonephritis auf (Ausnah-
me: Es besteht eine angeborene Fehlbildung
der Nieren oder ableitenden Harnwege)

Diagnosen und Differenzialdiagnosen
Die Diagnose der Harnwegsinfektion begriindet

sich auf folgende Trias:
1. Leukozyturie

2. Bakteriurie

3. Klinische Symptome einer Harnwegsinfektion
(Ausnahme: asymptomatische Harnwegsinfekti-
on)

Dies gilt fiir einen addquat gewonnenen Urin! Der

Beutelurin ist hier ein Screeningverfahren.

o Ein unauffilliger Befund schlie3t eine Harn-
wegsinfektion weitgehend aus (Ausnahme: akute
fokale bakterielle Nephritis)

« Ein positiver Beutelurin (mikroskopische Leuko-
zyturie und Bakteriurie) erfordert — vor allem
wenn die Einleitung einer antibakteriellen Thera-
pie Klinisch dringlich ist - aufgrund der haufig
falsch positiven Befunde einen Bestitigungstest
(clean catch urine = Mittelstrahlurin beim nicht
spontan miktionierenden Kind, Katheterurin
oder suprapubische Blasenpunktion)

* Bei Jungen sollte aufgrund der potenziellen Ver-
letzungsgefahr der transurethrale Katheterismus
zugunsten der suprapubischen Blasenpunktion
vermieden werden

« Genitale vor Uringewinnung gut mit Wasser reinigen
« Ein entzlindetes auBeres Urogenitale (Windeldermati-
tis, Vulvitis, Balanitis usw.) fihrt zu falsch positiven

Befunden

« Clean catch urine versuchen

« Bei Verwendung eines Urinbeutels Kind mit gedffneter
Windel auf Untersuchungsliege liegen lassen, damit
die Miktion bald bemerkt wird. Klebt der Urinbeutel
langer als 30 Minuten — neuen Urinbeutel kleben, um
Kontaminationen zu vermeiden

* Der Nachweis von Leukozyten im Urin per Urintest-
streifen erfolgt via Leukozytenesterase-Reaktion, d. h.
ist nur positiv, wenn die Leukozyten zerfallen sind.
Dies kann in einem stark konzentrierten Urin ggf. aus-
bleiben

« Eine isolierter Nachweis von Nitrit via Urinteststreifen
ohne den Nachweis von Leukozyten weist keine Harn-
wegsinfektion nach, sondern die Anwesenheit von Nit-
rat reduzierenden Bakterien im Urin

« Ein fehlender Nachweis von Nitrit schlieBt eine Harn-
wegsinfektion nicht aus

MERKE
Bei Nachweis von Leukozyten im Urinteststreifen ist eine
Urinmikroskopie indiziert.
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Fieber, Leukozytose und CRP > 20 mg/1 sind hinwei-

send auf Pyelonephritis. Ein Procalcitonin > 0,5ng/1

diskriminiert sehr gut zwischen einer Pyelonephritis
und einer Zystitis.

Mikroskopisch wird der frische Nativ-Urin in der
Zahlkammer (z.B. Fuchs-Rosenthal-Kammer) un-
tersucht.

Normwerte — Leukozyten:

o Midchen:

- <20 Leukozyten/pl: normal

- 20-50/pl: verdachtig

- > 50/ul: pathologisch
e Jungen > 3 Jahre: > 10 Leukozyten/pl: patholo-

gisch

e Jungen < 3 Jahren: siehe Madchen

Eine Leukozyturie ist jedoch nicht spezifisch fiir eine

Harnwegsinfektion (z.B. auch bei Urolithiasis, fie-

berhaften Infektionen anderer Ursache).

o Falsch negative Befunde bei akuter fokaler bakte-
rieller Nephritis, Pyonephrose bei ausgepragter
terminaler Ureterstenose ...

e Leukozytenzylinder im Urinsediment sind patho-
gnomonisch fiir die Pyelonephritis

* Bakteriologische Diagnostik:

Kontami- |verdichtig | patholo-

nation gisch
Mittel- <10.000/ |10.000- >100.000/
strahlurin | ml 100.000/ml | ml
Katheter- | < 1.000/ml |1.000— >10.000/
urin 10.000/ml | ml
Blasen- - - jeder
punktat Keim-

nachweis

¢ Anamnese

- Vorangegangene Harnwegsinfektionen
— Bekannte Risikofaktoren (Harntraktfehlbil-
dungen, Blasenentleerungsstérungen, ...)
- Risikofaktoren fiir die Zystitis im Klein- und
Schulkindalter
- Funktionelle Blasenentleerungsstérung
- Harninkontinenz?
- Imperativer Harndrang?
- Pollakisurie?
- Miktionsaufschub?
- Auffillige Haltemangver?
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- Miktionsauffilligkeiten im Sinne von
Stottern oder Pressen?
- Obstipation? Enkopresis?
« Sonografie der Nieren und ableitenden Harnwege
« Die Indikation zur Miktionszysturografie (MCU)
wird kontrovers diskutiert, folgende Punkte soll-
ten berticksichtigt werden:
- Nach erster Pyelonephritis beim Saugling —
MCU
- Nach rezidivierenden Harnwegsinfektionen im
Kleinkindesalter -~ MCU
— Bei Jungen nach der ersten Harnwegsinfektion:
Rontgen-MCU (zum Ausschluss Urethralklap-
pe)
- Bei Médchen oder bei wiederholter MCU: so-
nografische oder szintigrafische MCU
- In Abhéngigkeit der erhobenen Befunde evtl.
spezielle weiterfithrende Diagnostik mittels
DMSA-Szintigrafie, MAG-3-Szintigrafie, MR-
Urografie oder Zystomanometrie notwendig
Die Indikation zur weiterfithrenden bildgebenden
Diagnostik nach der Sonografie wird in Riicksprache
mit dem kindernephrologischen Kollegen gestellt.

Pilze sind selten Ursache einer Harnwegsinfektion, Viren
eine Raritat.

Beratung und Behandlung

Bei Verdacht auf Harnwegsinfektion wird die anti-
bakterielle Therapie begonnen, bevor das bakterio-
logische Ergebnis vorliegt, d. h. die Definition erfiillt
ist. Diese kalkulierte antibakterielle Therapie erfolgt
nach dem wahrscheinlichen Erregerspektrum. Vor
Therapiebeginn sollte der Urin fiir die mikrobiologi-
sche Untersuchung asserviert worden sein.

Ob ein Kind mit Verdacht auf Harnwegsinfektion
oral antibakteriell therapiert wird oder zur intrave-
nosen Therapie stationdr eingewiesen wird, ent-
scheidet sich vor allem durch den Klinischen Zu-
stand des Kindes und die potenzielle Gefihrdung.
Kinder < 4-6 Monaten, der Verdacht auf eine (be-
ginnende) Urosepsis, Trinkverweigerung, Erbre-
chen, komplizierte Harnwegsinfektion (z.B. be-
kannte Harntraktfehlbildung) sprechen fiir eine sta-
tiondre Aufnahme.
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Tab.6.36 Empfehlungen zur kalkulierten antibakteriellen Therapie einer Pyelonephritis (nach DGPI Handbuch,

2013)

Initiale kalkulierte | Applikation Gesamte Therapie-
Therapie dauer

Pyelonephritis im 1. Lebenshalbjahr

Ceftazidim + Ampicil-
lin" 0. Aminoglykosid + d nach Entfieberung,

Parenteral, bis mind. 2 10(-
NG: 14( 21) d

Ampicillin' dann orale Ther.?
Bei NG: parenterale
Ther. 7-14 d, dann
orale Ther.
Unkomplizierte Pyelonephritis > 6. Monate ~ Cephalosporin Gruppe  Oral (initial ggf. paren-  (7-)10d
Bl teral)
Komplizierte Pyelonephritis/Urosepsis (jedes  Ceftazidim + Ampicil- ~ Mind. 7 d parenterale, Mind. 10-14 d

Alter)

Ampicillin’
! Nach Erhalt der Resistenztestung ggf. Umstellung der Ther.
2 Oral z.B. Cefpodoximproxetil, Ceftibuten, Cefixim

lin' 0. Aminoglykosid + dann ggf. orale Ther.?

3 Umstellung auf orale Therapie nach Resistogramm, z.B. Oralcephalosporin
Alternativ zur Therapiekombination Ceftazidim/Ampicillin setzt sich zunehmend die Therapie mit Piperacilin/Tazobactam durch

Wegen der zunehmenden Resistenz von E. coli
gegeniiber Trimethoprim/Cotrimoxazol oder Am-
oxicillin/Ampicillin ist von einer Monotherapie mit
diesen Substanzen bei V.a. Harnwegsinfektion ab-
zuraten.

Therapie der Pyelonephritis

Empfehlungen zur kalkulierten antibakteriellen
Therapie einer Pyelonephritis in Abhdngigkeit von
Alter und Schweregrad (> Tab. 6.36).

Tab.6.37 Empfehlungen zur kalkulierten antibakteri-
ellen Therapie einer Zystitis (nach DGPI Handbuch,
6. Aufl. 2013)

Applikation

Cefaclor 50(=100) mg/kg x ~ p.o.in 2-3 ED
d

Cefalexin 50-100mg/kgxd  p.o.in3-4 ED

Cefuroximaxetil ~ 20(-30) mg/kgxd  p.o.in 2 ED

Cefpodoximpro- ~ 8(=10) mg/kgxd  p.o.in 2 ED
xetil

Cefixim 8-12mg/kg x d p.o.in 1-2 ED
Amoxicillin/ 37,5-75mg/kgxd p.o.in 3 ED

(Amoxicillin-Anteil)
3-5mg/kg x d p.0.in 2 ED

Clavulansaure
Nitrofurantoin

Therapie der Zystitis

Empfehlungen zur kalkulierten antibakteriellen
Therapie einer Zystitis (> Tab.6.37).

Therapiekontrolle

Kinder mit Pyelonephritis entfiebern bei Wahl eines
wirksamen Antibiotikums nach 48-72 Stunden, an-
derenfalls muss ein resistentes Bakterium, eine Pyo-
nephrose oder eine Abszessbildung in Betracht ge-
zogen werden.

Wihrend Bakterien nach einem Tag erfolgreicher
antibakterieller Therapie nicht mehr im Urin nach-
gewiesen werden konnen, kann die Leukozyturie ei-
ne Woche persistieren.

Prophylaxe und Beratung

Das Eruieren von Risikofaktoren fiir eine Harn-
wegsinfektion ist entscheidend (siehe oben). Das Ri-
siko fiir eine erneute Harnwegsinfektion ist in den
ersten drei bis (sechs) Monaten nach stattgehabter
Infektion am héchsten. Die suffiziente Therapie von
funktionellen Blasenentleerungsstorungen und die
Regulation einer Obstipation sind als prophylakti-
sche Mafinahmen essenziell.

Generell ist der Nutzen einer dauerhaft tig-
lich angewendeten antibakteriellen Chemoprophylaxe
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Tab.6.38 Substanzen zur antibakteriellen Infektions-
prophylaxe

Einmalige Ta-
gesdosis [mg/

Anwendungs-
beschrankun-

kg KG] gen

Nitrofurantoin 1 < 3. LM, Nieren-
insuffizienz, nicht

langer als 6 Mon.

Trimethoprim < 7. Lebenswo-

che
Cefaclor 10 Keine
Cephalexin 10 Keine
Cefixim 2 FG u. NG'
Ceftibuten 2 < 4. IM!
Cefuroximaxetil 5 < 4. LM

! Keine ausreichenden Erfahrungen

(> Tab.6.38) hinsichtlich des sicheren Verhinderns
einer Rekurrenz von Harnwegsinfektionen und des
Vermeidens von Nierenparenchymnarben wissen-
schaftlich nicht belegt, da die Wirksamkeit und damit
Notwendigkeit der antibakteriellen Prophylaxe von
Alter, Geschlecht, Grad des VUR abzuhingen scheint.
Eine individuelle Beratung ist hier erforderlich. Be-
wihrt hat sich eine antibakterielle Chemoprophylaxe
bei Sduglingen mit VUR > III°. Die Prophylaxe sollte
abends vor dem Zubettgehen verabreicht werden.

Fiir das Kindesalter gibt es fiir folgende Substanzen

keine signifikante Evidenz in der Prophylaxe der

Harnwegsinfektionen im Kindesalter. Die Indikati-

on sollte individuell gestellt werden.

o L-Methionin (die Ansduerung des Urins wirkt -
insbesondere auf gramnegative Bakterien — bak-
teriostatisch)

o Preiselbeersaftkonzentrat/Cranberry (Urinansiu-
erung, antientziindlich)

o D-Mannose (Verhinderung der Adhdrenz von
E. coli an das Uroepithel)

o Senfole (Isothiocyanate)

o Orale Vakzinierung mit lysierten uropathogenen
E. coli Stiammen

Il Fallbeispiel

Auflosung

Kevin: Aufgrund der gemessenen erh6hten Korper-
temperatur fahren die Eltern direkt zum Kinderarzt.

299

Bei der klinischen Untersuchung ist kein Fokus des
Fiebers zu eruieren. Kevin ist allerdings hypoton
und hat eine verldngerte Rekapillarisationszeit. Im
Beutelurin lassen sich per Teststreifen Leukozyten
3+, Nitrit positiv und Erythrozyten 1+ nachweisen,
in der Urinmikroskopie massenhaft Leukozyten und
Bakterien. Kevin wird in die Kinderklinik eingewie-
sen. Dort erfolgt die Bestitigung des Befundes nach
suprapubischer Blasenpunktion. Auf die intravend-
se Therapie mit Ceftazidim und Ampicillin entfie-
bert er nach drei Tagen. In der Urinkultur des Beu-
tel- und des Punktionsurins wéchst eine Monokul-
tur mit E. coli (10>/ml), sodass Kevin nach fiinf Ta-
gen mit einem oralen Cephalosporin (entsprechend
dem Resistogramm) entlassen werden kann. Die
Therapie erfolgt fiir insgesamt 14 Tage, anschlie-
Bend erhilt er eine antibakterielle Reinfektionspro-
phylaxe bis zur Durchfithrung einer Miktionszyst-
urografie (MCU), auch wenn die Sonografie der Nie-
ren und ableitenden Wege unauftillig war. Die MCU
zeigt einen drittgradigen vesikoureterorenalen Re-
flux in die linke Niere. Den Eltern wird daher gera-
ten, die antibakterielle Reinfektionsprophylaxe wei-
terzufiihren. In der Folge treten keine Harnwegsin-
fektionen mehr auf. Bei der U6 berichten die Eltern,
die Prophylaxe im Alter von neun Monaten selbst-
standig beendet zu haben. Da keine Harnwegsinfek-
tionen mehr aufgetreten sind, wird auch auf eine
Kontrolle der MCU und ein Wiederansetzen der
Prophylaxe verzichtet.

Kiara: Der Kinderarzt bittet Kiara um eine Urin-
probe. Im Teststreifen lassen sich Leukozyten 3+,
Nitrit positiv und Erythrozyten 2+ nachweisen, in
der Urinmikroskopie massenhaft Leukozyten und
Bakterien. Der Urin wird zur mikrobiologischen Un-
tersuchung verschickt und eine antibakterielle The-
rapie mit Cefpodoxim begonnen. Zwei Tage nach
Beginn der Therapie mit Cefpodoxim hat Kiara kei-
ne Dysurie mehr, im Urin war E. coli (10°/ml) ge-
wachsen. Bei der Kontrolle nach sieben Tagen be-
richten die Eltern, dass Kiara tagsiiber eigentlich
immer noch nicht ganz trocken ist. Schon immer
(auch vor der aktuellen Episode) hat sie einen sehr
starken Harndrang und bisweilen schafft sie es nicht
mehr rechtzeitig auf die Toilette. Das dann veran-
lasste Blasentagebuch zeigt eine niedrige Trinkmen-
ge und eine hohe Miktionsfrequenz mit kleinen Bla-
senvolumina. Neben einem ausfiithrlichen Gesprich
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tiber Trink- und Toilettenverhalten wird eine Thera-
pie mit Propiverin-HCl begonnen. Bei der Kontrolle
nach drei Monaten berichtet Kiara, dass sie nun tags
und auch nachts nicht mehr in die Hose mache.
Auch nach Absetzen der Therapie treten keine Harn-
wegsinfektionen mehr auf. 1l

6.18.3 Odeme — Nephrotisches
Syndrom

Il Fallbeispiel

Es ist Marz und der vierjahrige Lars stellt sich wegen
geschwollener Augen vor. Die Eltern sind beunru-
higt, ob er allergisch auf Friihblither reagiert. Zudem
waren sie wegen eines nicht-fieberhaften Infekts der
Luftwege vor zwei Wochen schon in der Praxis.
Konnte hier ein Zusammenhang bestehen? Neben
den geschwollenen Augen fillt ein ausladender
Bauch auf und beim Ausziehen ist zu erkennen, das
die Socken ordentlich eingeschniirt haben. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Diagnostik ist zielfithrend?

» Welche Konsequenzen ergeben sich nach Bestati-
gung der Diagnose?

Stellenwert in der Grundversorgung

Die jahrliche Inzidenz des nephrotischen Syndroms
in Deutschland liegt bei ca. 2 Neuerkrankungen pro
100.000 Kindern unter 16 Jahren (= ca. 250 Neuer-
krankungen pro Jahr). Das nephrotische Syndrom
im Kindesalter ist damit eine seltene Erkrankung,
dennoch ist die frithe Diagnosestellung entscheidend
fiir eine entsprechend frithe Einleitung der Therapie
und die Vermeidung typischer Komplikationen.

Definition

Das nephrotische Syndrom im Kindesalter wird

durch die Kombination aus grofler Proteinurie und

Hypalbumindmie definiert:

 Grofle Proteinurie = Eiweiflausscheidung von
>1g/m? KOF x d oder >40 mg/m* KOF x h im
Sammelurin oder Urin-Eiweif$ zu Urin-Kreatinin

Ratio von >2 g/g (erster oder zweiter Morgen-
urin) plus
» Hypalbumindmie = Serum-Albumin <2,5 g/dl
Eine Hyperlipidimie und Odeme sind zwar nicht
obligat, aber meistens nachweisbar.

MERKE
In 50-80% treten Rezidive auf und das nephrotische
Syndrom verlduft chronisch rezidivierend.

Klassifikation des rezidivierenden nephrotischen

Syndroms:

o Steroidsensibel
- Infrequent relapser
- Frequent relapser

e Steroidabhdngig

e Steroidresistent

Das nephrotische Syndrom im Kindesalter ist ein

Uberbegriff. Die folgenden vier Kategorien helfen

zur besseren Klassifizierung, bei der Planung von

Diagnostik und Therapie, zudem sind sie entschei-

dend hinsichtlich der Prognose:

1. Atiologie: primir (idiopathisch, genetisch), se-
kundar (infektios, autoimmunologisch)

2. Alter: kongenital; infantil: Altersgruppe 1-10
Jahre, Altersgruppe 10-18 Jahre

3. Histologie: Minimal Change Glomerulopathie, fo-
kalsegmentale Glomerulosklerose

4. Ansprechen auf Glucocorticoide (steroidsensibel,
steroidresistent)

Klinisches Erscheinungsbild

Innerhalb von Tagen bis Wochen auftretende Odeme:
typisch sind morgendliche Lidodeme (> Abb.6.76),
auBerdem pritibiale Odeme (> Abb.6.77), Skrotal-
Odeme, Anasarka, Aszites und Pleuraergiisse und
deutliche Gewichtszunahme.

"'V ORSICHT
Bei schleichendem Beginn kénnen trotz ausgepragter
Proteinurie keine oder nur milde Odeme bestehen.

Die intravasale Hypovoldmie fithrt zur funktionel-
len Oligurie, ein Ubergang in ein prirenales Nieren-
versagen ist moglich. Der Blutdruck ist meist nied-
rig normal. Hiufige Begleitsymptome: Inappetenz,
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Abb.6.76 Kind mit Lidddemen:
links vor der Therapie und rechts
nach der Therapie [0530]

Ubelkeit, Erbrechen, Diarrhd, glomerulire Himat-

urie.
Komplikationen:

 Thrombembolien infolge Hypovoldmie, Hyperko-
agulabilitit, (z. B. Sinus-, Bein-, Nierenvenen-
thrombose)

o Infektionen bedingt durch sekundéren Antikor-
permangel (selten, typisch ist die bakterielle Peri-
tonitis, Pneumonie oder Sepsis durch Streptococ-
cus pneumoniae)

o Akute Niereninsuffizienz

e Lungenddem

Ein typischer Verlauf ist ein idiopathisches nephro-

tisches Syndrom, in der Altersgruppe 1-10 Jahre

und steroidsensibel sowie histologisch eine Minimal

Change Glomerulopathie (wobei bei typischem Ver-

lauf nicht biopsiert wird). Das Ansprechen auf Glu-

cocorticoide ist entscheidend fiir die Prognose.
Ausloser: Infektionen, allergische Reaktionen

oder Impfungen, hiufig jedoch nicht zu eruieren.
Definition Rezidiv: Proteinurie an wenigstens

drei aufeinanderfolgenden Tagen (Urinteststreifen

Albustix® > 2+) oder die Urin-Eiweif$ zu Urin-Krea-

tinin Ratio von > 2.000mg/g wird gemessen. Im

Sammelurin liegt die Proteinurie bei > 1g/m? KOF x

d (oder > 40 mg/m? KOF x h) vor.

Abb.6.77 Odeme an den Extremitéten [E437]

»

Diagnose und Differenzialdiagnose

Fiir die Diagnose einer Erstmanifestation ist die al-
leinige Untersuchung mittels Urinteststreifen nicht
ausreichend, sondern lediglich ein Screening. Das
Screeningergebnis wird durch eine quantitative
Urin-Eiweiflbestimmung (Urin-Eiweify im Verhalt-
nis zum Urin-Kreatinin) bestatigt.

Die rasch entstehende Hypalbuminédmie fithrt zu
Odemen, die deshalb insbesondere bei der Erstma-
nifestation zu beobachten sind. Bei langsam progre-
dienten Verldufen ist Hypalbuminidmie oft ausge-
prigter, die Odeme infolge Kompensation sind je-
doch nicht oder nur diskret vorhanden. (— Grofle
Proteinurie plus Hypalbuminimie siehe oben)

In Absprache mit dem Kindernephrologen ggf.:
o Laboruntersuchung zum Ausschluss sekundi-

rer Ursachen: C3, C4, ANA, anti-ds-DNA-AK,

PANCA, cANCA, IgA, IgG, LDH, ASL, Anti-

DNAseB, Antihyaluronidase
* Molekulargenetik bei steroidresistentem neph-

rotischem Syndrom, bei kongenitalem oder in-

fantilem nephrotischen Syndrom
« Nierenbiopsie bei Steroidresistenz, atypischem

Alter (< 1 oder > 10 Jahre), Makrohdmaturie,

ausgeprégter arterieller Hypertonie, C3-Erniedri-

gung, Hinweis auf Systemerkrankung

Beratung und Behandlung

Bei der Erstmanifestation ist in der Regel eine
Hospitalisierung erforderlich, da schwere Odeme
bestehen, Komplikationen frithzeitig erkannt wer-
den miissen und nicht zuletzt, um die Diagnose zu
sichern — Kontaktaufnahme mit Kindernephrolo-
gie.

Standardinitialtherapie: Prednison: 60mg/m?
KOF und Tag fiir 6 Wochen (max. 80 mg), anschlie-
Bend 40 mg/m?* KOF alle 2 Tage fiir 6 Wochen (aktu-
ell: INTENT-Studie der Gesellschaft Padiatrische
Nephrologie zur Initialtherapie des nephrotischen
Syndroms: www.intent-study.de).



http://www.intent-study.de
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Begleitende Therapie: natriumarme Kost, evtl.
Diuretika, Antihypertensiva, Antikoagulanzien.

U)VORSICHT
Wegen der Gefahr von Thrombembolien und Nierenin-
suffizienz vorsichtiges Ausschwemmen der Odeme!

Therapie des Rezidivs: Prednison 60 mg/m? KOF
und Tag, bis der Urin an drei aufeinanderfolgenden
Tagen eiweifdfrei ist (gemessen mit Albumintest-
streifen), dann 40 mg/m?* KOF alle 2 d fiir 4 Wochen.
Bei hiufigen Rezidiven ist eine Therapie mit einer
glucocorticoid-sparenden Substanz indiziert (Cyclo-
phosphamid, Cyclosporin, Levamisol, Mycophe-
nolatmofetil, Rituximab, Tacrolimus).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Im Urinteststreifen konnte bei Lars eine grof3e Pro-
teinurie festgestellt werden, die sich in der Laborun-
tersuchung (Urin-Eiweif8 zu Urin-Kreatinin) bestd-
tigte. Im Serum lag das Albumin bei 2,0 g/dl. Nach
Konsultation eines Kindernephrologen wurden se-
kundare Ursachen ausgeschlossen und die Standard-

Abb.6.78 Urinprobe 1 [P296]

initialtherapie begonnen. Nach zehn Tagen sistierte
die Eiweiausscheidung. Auch nach Ende der Ini-
tialtherapie untersuchen die Eltern den Morgenurin
von Lars mittels Urinteststreifen Albustix®, um ein
Rezidiv moglichst frith zu erkennen. 1l

6.18.4 Blutiger Urin — Nephritisches
Syndrom

Il Fallbeispiel

Die siebenjihrige Nele berichtet ihren Eltern, dass
ihr Pipi so komisch aussieht. Die Eltern stellen sich
mit Nele in der padiatrischen Praxis vor und bringen
zwei Urinportionen (> Abb.6.78, > Abb.6.79)
mit.

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche anamnestischen Angaben sind hilfreich?

o Welche diagnostischen Mafinahmen sind uner-
lasslich?

o Was sind in solch einer Situation Alarmzeichen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Eine akute Makrohdmaturie oder eine meist inzi-
dentell diagnostizierte Mikrohdmaturie kann Zei-
chen einer akuten Erkrankung oder Erstsymptom
einer chronischen Glomerulopathie sein. Das neph-
ritische Syndrom im Kindesalter ist selten, insbe-
sondere die akute postinfektiose Glomerulonephri-
tis ist in den Industrienationen seltener geworden.
Die Herausforderung besteht in der Einschéitzung
des akuten Krankheitsbilds hinsichtlich erforderli-
cher Diagnostik- und Therapiemafinahmen.

Abb.6.79 Urinprobe 2 [P296]
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Definition

Eine einheitliche Definition fiir das nephritische
Syndrom existiert nicht: Neben der Volhard-Trias
mit glomeruldrer Hamaturie, arterieller Hypertonie
und Odemen konnen auch eine (kleine) Proteinurie,
Zylindrurie, Oligurie und Einschrankung der GFR
bis hin zum akuten Nierenversagen vorliegen.

Das nephritische Syndrom ist ein Kklinisch defi-
nierter Symptomkomplex (> Abb.6.80). Die zu-
grunde liegende Glomerulopathie kann nur durch
eine Histologie bestimmt werden.

YVORSICHT
Bei ausgeprdgter Makrohdmaturie wird die Proteinurie
im Labor falsch hoch gemessen.

Klinisches Erscheinungsbild

o Wahrend die Makrohdmaturie akut wahrgenom-
men wird, wird die Mikrohdmaturie meist zufil-
lig, z.B. im Rahmen der Vorsorgeuntersuchun-
gen, detektiert (> Kap. 6.18.1).

* Kinder mit einer akuten Glomerulonephritis sind
meist blass und miide, bisweilen besteht Ubel-
keit. Odeme sind Zeichen einer signifikanten
Proteinurie.
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* Nicht selten tritt das nephritische Syndrom als
Erstsymptom im Rahmen von Systemerkrankun-
gen auf, sodass gezielt nach anderen Symptomen
der Systemerkrankung geschaut werden muss.

« Ein blasses, apathisches Kind ca. 5-10 Tage nach
Diarrhobeginn sollte an ein hamolytisch-urdmi-
sches Syndrom (HUS) denken lassen, insbeson-
dere wenn es dem Kind nach deutlicher Rekon-
valeszenz wieder schlechter geht.

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Die Hamaturie als fithrendes Symptom des nephriti-
schen Syndroms wird primidr mittels Urinteststrei-
fen detektiert und in der Mikroskopie durch den
Nachweis von Akanthozyten als glomerulire Himat-
urie bestatigt (> Kap. 6.18.1).
Alarmsymptome bei Himaturie sind:
e Proteinurie
o Arterielle Hypertonie (Cave: altersabhingige Per-
zentilen)
o Eingeschrinkte glomerulére Filtration
— Bei einem akuten nephritischen Syndrom
muss eine Kontrolle auf Alarmzeichen tiglich
erfolgen
- Kontakt mit Kindernephrologe
- Bei rasch progredienten Verldufen: stationére
Aufnahme und ggf. Nierenbiopsie

| Nephritisches Syndrom ‘

T

l l

Manifestation einer chronischen Erkrankung

l l

Akute Glomerulo- Akut als Teil von

nephritiden Systemerkrankungen

« Akute postinfektiose | | « Purpura-Schoénlein-
Glomerulonephritis Henoch-Nephritis

* IgA-Glomerulo- * Lupus-Nephritis
nephritis » hamolytisch

* Rapid-progressive uramisches
Glomerulonephritis Syndrom
« Goodpasture-
Syndrom

chronische

Glomerulopathien

« Fokal-segmentale
Glomerulosklerose

* Membranoprolife-
rative Glomerulo-
nephritis Typ | und 111

* Dense Deposit
Disease

* C3-Glomerulo-
nephritis

* membrandse
Glomerulonephritis

hereditére

Glomerulopathie

« Alport-Syndrom

« Syndrom der
diinnen Basal-
membran

« familiare Hamaturie

Abb.6.80 Nephritisches Syndrom [P296]
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Bei Hamaturie plus Alarmsymptome ist eine weiter-
fithrende Diagnostik zur Klirung der Entitat erfor-
derlich.

Labor

Blutdruckmessung, Urinmikroskopie (Akanthozy-
ten? Erythrozytenzylinder?), Blutentnahme (BB, CRP,
Elektrolyte, Retentionsparameter, Eiweifs, Albumin,
C3, C4, ANA, anti-ds-DNA-AK, pANCA, cANCA,
IgA, IgG, LDH, ASL, Anti-DNAseB, Antihyaluronida-
se), 24-Stunden-Sammelurin (GFR? Proteinurie?)

Vorangegangene oder gleichzeitig bestehende In-
fektionen helfen bei der itiologischen Zuordnung.
Typischerweise tritt die Post-Streptokokken-Glome-
rulonephritis mit einer Latenz von 2-4 Wochen zum
Infekt auf, wihrend die IgA-Nephritis haufig parallel
zu einem Infekt der Luftwege verlauft.

« Ein positiver ASL-Titer beweist keine Post-
Streptokokken-Glomerulonephritis — typisch ist
ein hoher Titer von Anti-DNAse B und ASL (sowie An-
tihyaluronidase).

« Streptococcus pyogenes ist nur ein prominenter Aus-
[6ser einer postinfektiosen Glomerulonephritis — jed-
weder Keim kann eine postinfektiose Glomeruloneph-
ritis ausldsen.

« Eine postinfektidse Glomerulonephritis kann auch auf-
treten, wenn der initiale Infekt antibakteriell therapiert
wurde.

Beratung und Behandlung

¢ Bei isolierter Mikrohdmaturie ohne Alarmsym-
ptome und negativer Familienanamnese ist ab-
wartende Haltung indiziert.

o Bei Himaturie mit Alarmsymptomen ist eine
Kontaktaufnahme mit einem kindernephrologi-
schen Kollegen zu empfehlen.

« Eine stationire Aufnahme ist bei unkontrollier-
barer arterieller Hypertonie oder zur diagnosti-
schen Nierenbiopsie indiziert.

 Nephroprotektives, antiproteinurisches und anti-
hypertensives Basismedikament ist bei der Ha-
maturie mit Alarmsymptomen ein ACE-Hemmer
(oder Angiotensin-Rezeptorblocker).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die Anamnese ergibt, dass Nele vor 2-3 Wochen
starke Halsschmerzen hatte. Im Blut ist Komple-
ment C3 erniedrigt, das Kreatinin ist mit 0,68 mg/dl
hochnormal, ASL, Anti-DNAse B und Antihyaluro-
nidase sind deutlich erhoht. Im Urin zeigt sich eine
grof8e Proteinurie von 4,6 g Eiweif3/g Kreatinin mit
dem Hinweis des Labors versehen, dass es sich um
eine ausgepragte Makrohdmaturie handelt. Der
Blutdruck ist mit 130/80 mmHg erhoht. Auf die The-
rapie mit Cefpodoxim und ACE-Hemmer bessert
sich der Urinbefund innerhalb von sieben Tagen. Es
traten nie Odeme auf. Die Laborwerte Komplement
C3 und Kreatinin normalisierten. Die arterielle Hy-
pertonie erfordert noch eine Therapie fiir sechs Mo-
nate mit ACE-Hemmer. Nach zw6lf Monaten be-
steht nur noch eine Mikrohdmaturie, noch 24 Mo-
naten eine restitutio ad integrum. 1
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6.19 VergroBerte Lymphknoten

Stefan Eber und Alexandra Wagner

Il Fallbeispiel

Der zwolfjahrige Krischan wird von seiner besorgten
Mutter mit intermittierendem Fieber, Appetitlosig-
keit und Abgeschlagenheit (bestehend seit zwei Wo-
chen) in die Praxis gebracht. Die in der Praxis ge-
messene Temperatur betrigt 38,2°C. Zudem fallen
zervikal beidseitig ca. 1-2 cm grofle, weiche Lymph-
knoten sowie gerdtete, leicht vergrofierte Tonsillen
auf. Auf Nachfragen gibt der Junge an, Schmerzen
beim Schlucken zu haben. 0l

Fragen zum Fallbeispiel
o Woran sind alterstypische Lymphknotenschwel-
lungen zu erkennen?



o Woran ist eine Abszedierung zu erkennen?

» Was sind wichtige Differenzialdiagnosen der
Lymphknotenschwellung im Kindesalter?

o Welche Red Flags miissen erkannt werden —
wann besteht Malignomverdacht?

6.19.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Tastbare Lymphknoten sind mit einer Haufigkeit
von 44 % bei Kindern < 5 Jahren ein alltdglicher Be-
fund in der Kinderarztpraxis. Meist treten Lymph-
knotenschwellungen bei Kindern im Kieferwinkel,
am Hals und inguinal auf. Diese sind vor allem
durch eine erste Exposition gegeniiber bislang unbe-
kannten Erregern bedingt und somit Ausdruck vom
Aufbau des immunologischen Gedachtnisses.

6.19.2 Definition

Bei alterstypischen Lymphknotenschwellungen
(sog. zervikale Polymikroadenie) handelt es sich im-
mer um eine gutartige Vergroflerung regionaler
Lymphknoten < 1 cm (im Kieferwinkel < 1,5-2cm)
beim Klein- oder Schulkind, die weich und ver-
schieblich sind. Schmerzen oder eine Entziindungs-
reaktion sind untypisch. Es gibt klassische Lokalisa-
tionen, z.B. submandibulir, zervikal oder inguinal.
Typisch ist eine Vergroflerung wihrend und eine
Riickbildung nach einem Infekt.

Als Lymphadenitis oder auch reaktive Lymph-
knotenschwellung wird die Lymphknotenschwellung
bei akuten Infektionen, z. B. durch p-hdmolysierende
Gruppe A-Streptokokken (GAS) oder durch das Ep-
stein-Barr-Virus (EBV), bezeichnet. Bei einseitigem
zervikalem Befund sollte an eine atypische Mykobak-
teriose gedacht werden! Bei atypischen Lokalisatio-
nen oder sehr derbem Tastbefund muss eine onkolo-
gische Diagnostik (siehe unten) erfolgen.

Rasche Groflenzunahme, Fieber, Rotung, starker
Druckschmerz und fluktuierender Tastbefund las-
sen an eine abszedierende Lymphadenitis denken.
Fiir die Indikationsstellung zur chirurgischen Sanie-
rung ist eine Bildgebung mithilfe von Ultraschall
wegweisend.
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6.19.3 Klinisches Erscheinungsbild

Die Diagnose basiert auf der Anamnese, einer evtl.
sichtbaren lokalen Schwellung (> Abb.6.81), dem
Tastbefund, dem Laborbefund und dem Ultraschall-
befund (ggf. Gefifldarstellung mit dem Doppler).

Fieber, erhohte Entziindungszeichen und Druck-
schmerz sind Hinweise auf eine infektiés bedingte
Lymphadenitis.

Eine besondere Bedeutung im Kontext von
Lymphknotenschwellungen hat das onkogene Ep-
stein-Barr-Virus (EBV). Es kann mit ausgepragter
Immundysregulation, z.B. ausgepragte Lymphkno-
tenschwellung, Milzriss, Dyspnoe aufgrund von
Tonsillenhypertrophie, Immunzytopenien oder Ha-
mophagozytischer Lymphohistiozytose (HLH), ein-
hergehen und ist mit ca. % aller Hodgkin Lympho-
me im Kindesalter assoziiert. Zu den typischen Sym-
ptomen bei frischer EBV-Infektion (Pfeiffersches
Driisenfieber, syn. EBV-assoziierte Infektiose Mo-
nonukleose) zdhlen neben der Lymphknotenschwel-
lung vor allem Tonsillopharyngitis, Fieber, Abge-
schlagenheit und Splenomegalie.

Warnzeichen fiir das schwere Krankheitsbild der
Hédmophagozytischen Lymphohistiozytose (HLH):
Fieber, Zytopenie, Hyperferritindmie, Hypertrigly-
ceridmamie, Hypofibrinogenamie und/oder Orga-
nomegalie.

Atypische Mykobakteriosen (Erreger: MOTT =
Mycobacteria other than tuberculosis bzw. NTM =
Nicht-tuberkulose Mykobakteriose) zeigen sich

Abb.6.81 VergréBerte Halslymphknoten bei akuter T-Zell-
leukamie (T-ALL); Prof. Dr. Uta Behrends (Kinderklinik Min-
chen Schwabing, Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin [T888]
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meist als einseitige Lymphadenitis colli bei Klein-
kindern. Sie liefern in der Regel ein wegweisendes
Ultraschallbild. Die Erreger kénnen nur im betroffe-
nen Gewebe eindeutig identifiziert werden. Der Tu-
berkulin-Hauttest (THT) kann bei atypischen My-
kobakteriosen schwach positiv sein. Die NTM bleibt
haufig eine Verdachtsdiagnose und kann ggf. durch
Kultur, DNA-Nachweis und Gramfirbung der Erre-
ger sowie typische granulomatdse Histologie bewie-
sen werden.

Heutzutage wird wegen der Fistelneigung nach in-
kompletter chirurgischer Entfernung einerseits und
der Toxizitit der Mehrfach-Antibiose andererseits
bei klassischem Ultraschallbild ein eher abwartendes
Prozedere empfohlen. Allerdings miissen die Eltern
tiber die spontane Fistelneigung und einen in der Re-
gel langwierigen Verlauf aufgeklirt werden. Eine chi-
rurgische Intervention sollte nur ganz friih bei guter
Operabilitit im Gesunden oder bei massivem Pro-
gress zur Klirung der Antibiotikaresistenz erfolgen.
In Anbetracht der Zunahme von Mitbiirgern mit Mi-
grationshintergrund muss differenzialdiagnostisch
an eine kutane Tuberkulose gedacht werden.

Bei vereinzelter Schwellung am lateralen oder me-
dialen Hals kann eine laterale oder mediane Hals-
zyste durch Ultraschalluntersuchung abgekldrt und
ggf. operativ entfernt werden.

Hiufig ist im Kindesalter ein gastrointestinaler
Infekt mit einer mesenterialen Lymphadenitis as-
soziiert. Diese kann sehr schmerzhaft sein und stellt
eine wichtige Differenzialdiagnose der Appendizitis
dar. Im Ultraschall des Abdomens sind diese beiden
Differenzialdiagnosen in der Regel gut voneinander
abgrenzbar. Nach Ausschluss der Appendizitis ist
eine Behandlung mit Scopolamin (Buscopan®) und/
oder Metamizol gerechtfertigt. Die Liste der infekti-
osen (z.B. Yersinien) und entziindlichen Differenzi-
aldiagnosen ist lang und sollte bei unklarem Befund
in Zusammenarbeit mit einem Kindergastroentero-
logen abgearbeitet werden.

Lymphomverdacht

Differenzialdiagnostisch muss an ein Lymphom gedacht
werden bei
« progredientem Wachstum, zusatzlichen
* Allgemeinsymptomen (sogenannte B-Symptomatik):
— Unerklartes Fieber > 38°C

— Massiver Nachtschweil3
— Unerklarter Gewichtsverlust von mehr als 10 % des
Korpergewichts in den vergangenen sechs Monaten
« und wenig verschieblichem, derbem Tastbefund.

Die rasch wachsenden Non-Hodgkin-Lymphome
(NHL) sowie maligne Lymphknotenschwellungen
bei anderen rasch proliferativen Malignomen des
Kindesalters (z.B. akute lymphatische Leukidmie
[ALL], Rhabdomyosarkom [RMS], Neuroblastom
[NB]) zeigen sich im Ultraschallbild meist als rund-
liche, homogene Struktur. Bei NHL und ALL sind sie
evtl. mit laborchemischen Zellzerfallsparametern
(erhohte LDH und Harnsdure) assoziiert, beim Neu-
roblastom eventuell mit erhéhten Werten fiir Ferri-
tin und Neuronen-spezifischer Enolase (NSE) im
Serum sowie Katecholaminen im Urin verkniipft.

Dagegen sind Hodgkin-Lymphome (HL) bei un-
charakteristischem Ultraschallbild und eventuell un-
dulierender Groflenentwicklung anfangs oft schwer
von rein entziindlichen Lymphadenitiden abzugren-
zen. Bei HL kann neben der B-Symptomatik eine Eo-
sinophilie wegweisend sein. EBV-assoziierte Lymph-
knotenschwellungen gehen oft mit einer deutlich er-
hohten LDH einher, lassen sich aber in der Regel
durch Nachweis der klassischen Pfeifferzellen im mi-
kroskopischen Blutbild und durch erhhte Transami-
nasen von den Lymphomen abgrenzen. Der serologi-
sche Nachweis einer frischen EBV-Infektion oder eine
positive EBV-PCR schliefen ein Lymphom nicht aus.

Neben Malignom, Infektionen und parainfektio-
sen Erkrankungen (z. B. Kawasaki-Syndrom) zihlen
auch verschiedene Autoimmunerkrankungen (z.B.
systemischer Lupus erythematodes [SLE]), autoin-
flammatorische Syndrome (z.B. einige periodische
Fiebersyndrome), einige Speicherkrankheiten (z.B.
Mukopolysaccharidose) und verschiedene primére
Immundefekte (PID) zu den Differenzialdiagnosen
von Lymphknotenerkrankungen.

6.19.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen
Basisdiagnostik

» Anamnese: Infekt? Impfung? Progredienz?
Begleitsymptomatik?



« Klinische Untersuchung: Lokalisation? Ver-
schieblichkeit? Konsistenz? Schmerzhaftigkeit?
Uberwirmung? Verfirbung?

Stufendiagnostik

Bei auffilliger Basisdiagnostik und nicht alterstypi-
scher Lymphknotenschwellung (> Kap. 6.19.2 De-
finition) beginnt folgende Stufendiagnostik.

1. Labor

e Grofles Blutbild mit Differenzialblutbild und
eventuell mikroskopischer Beurteilung (eine mi-
kroskopische Beurteilung ist immer erforderlich,
wenn im maschinellen Blutbild atypische Lym-
phozyten oder Blasten bzw. nichteinzuordnende
Zellen [NEZ] angezeigt werden)

o Bei Blasten/NEZ und/oder Zytopenie Vorstellung
in kinderonkologischem Zentrum oder Schwer-
punktpraxis

« Entziindungswerte (CRP, BSG, Ferritin)

o Lactatdehydrogenase (LDH), Lebertransamina-
sen, Harnsdure erhoht

e Bei Anhalt fiir Zellzerfall umgehend Vorstellung
in kinderonkologischem Zentrum oder Schwer-
punktpraxis und ggf. erweiterte Abkldrung u. a.
durch Knochenmarksuntersuchung

o Serologie evtl. bei wegweisenden klinischen Zu-
satzbefunden (V.a. EBV, Zytomegalievirus
[CMV], Roteln, Humanes Immundefizienzvirus
[HIV: Lymphadenopathie oft nur am Hals!], He-
patitis, Toxoplasmen, Borellien, Bartonellen, Yer-
sinien etc.)

2. Ultraschall des Lymphknotens (Grofle, Form,

Struktur, ggf. Durchblutung).

Bei anamnestisch und klinisch fehlenden Warn-
zeichen fiir ein Malignom oder eine andere rasch
behandlungsbediirftige Grunderkrankung Kontrolle
nach spiatestens 2 (bis 4) Wochen, ggf. antibiotische
Therapie.

Bei Persistenz > 2-4 Wochen - Erweiterte
Diagnostik in der Praxis.

1. Labor:

o Erneutes mikroskopisches Blutbild (siehe oben)

e Immunscreening:

- Immunglobuline (IgG, IgA, IgM) - Immun-

defekt?

- IgE — Allergie?
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e ANA, ANCA, RF, antiDS-DNA AK
— Autoimmunerkrankung?

o Infektscreening: v.a. EBV-IgG, EBV-IgM, EBNA-
IgG, eventuell Parvovirus B19-IgG/IgM, CMV-
IgG/IgM, HIV1/2 — infektidse Genese?

o TB-Test (IGRA, THT)

MERKE

Die Unterscheidung zwischen akuter EBV-Infektion und
EBNA-negativer Reaktivierung kann schwierig sein und
in Einzelfdllen eine Riicksprache mit einem in der EBV-
Serologie erfahrenen Labor erfordern.

2. Bildgebung: Ultraschall von Lymphknoten, Ab-

domen und Schilddriise, Rontgen-Thorax, ggf.

HNO-irztliches Konsil.

3. Kontrolle nach spitestens weiteren 2 (bis 4)

Wochen bei anamnestisch und klinisch fehlenden

Warnzeichen fiir ein Malignom oder eine andere

rasch behandlungsbediirftige Grunderkrankung,

ggt. antibiotische Therapie.

Bei Persistenz > 6 Wochen — Vorstellung an einem

kinderonkologischen Zentrum (spitestens nach 6

Wochen: Lymphknotenentfernung in toto) mit spe-

zialisierter Feindiagnostik, z. B.:

» Mikrobiologie, Zytologie, Molekulargenetik, Zy-
togenetik, Immunphénotypisierung

« spezielle Bildgebung

e Tumormarker, erweiterte Autoimmundiagnostik
und Immundefektabklarung

Differenzialdiagnostische
Uberlegungen

¢ Infektionen
- Bakterien (z.B. Strepto- und Staphylokokken,
Mykobakterien, Bartonellen, Borrelien, Spiro-
chdten, Chlamydien)
- Parasiten (z. B. Toxoplasmose, Leishmaniose,
Trypanosomen)
- Pilze (z.B. Histoplasmose)
- Viren (z.B. EBV, CMV, HIV, Parvovirus B 19,
Masern, Mumps, Roteln, Varizella zoster)
o Maligne Erkrankungen
- Leukdmien
- Non-Hodgkin-Lymphom
- Hodgkin-Lymphom
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- Neuroblastom
- Schilddriisen- und Nasopharynxkarzinom,
Rhabdomyosarkom, sonstige Metastasen

o Immundysregulation
Posttransplant lymphoproliferative diseases/
PTLD
- Primédre Immundefekte
Kawasaki-Syndrom
- Hiamophagozytische Lymphohistiozytose
- Autoimmunerkrankungen (z.B. SLE)
Sarkoidose

- Periodische Fiebersyndrome
o Allergien, Atopie, Neurodermitis
o Stoffwechselerkrankungen

- M. Gaucher

- M. Niemann-Pick

- M. Tangier
e Medikamenteneinnahme

- Phenytoin

Tab.6.39 Infektion versus Malignom

- Hydralazin

— Allopurinol

- Procainamid
Aufgrund der Haufigkeit von Lymphknotenschwel-
lungen erfolgt die differenzialdiagnostische Analyse
in Zusammenschau der anamnestischen Daten, der
klinischen Untersuchungsbefunde, der Bildgebung,
Laborergebnisse sowie der Reaktion auf therapeuti-
sche Interventionen. Diese Vorgehensweise beinhal-
tet die Beantwortung einiger Kardinalfragen
(> Abb.6.82).

Differenzialdiagnostik von
Lymphknotenschwellungen

Kardinalfragen zur Differenzialdiagnostik von
Lymphknotenschwellungen (> Abb. 6.82).

Infektion versus Malignom

Akute Infektion

Tastbefund:
GroBe >1,5cm (> 2cm
im Kieferwinkel)
Konsistenz Weich
Verschieblichkeit Gut
Druckschmerz Ja
Lokalisation Alterstypisch (zervikal,
inguinal)
Ultraschallbefund Benigne, entziindlich mit
Strukturerhalt

Chronisch persistierende Malignom
Lymphknotenschwellung

>1,5cm (> 2cm im >2cm (> 2,5

Kieferwinkel) im Kieferwinkel)

Derb Derb

Schlecht Schlecht

Ja/Nein Nein

Alterstypisch (zervikal, Atypisch (supraklavikular
inguinal) und axillar)

Benigne, entztindlich mit Malignitatsverdacht, z.T.
Strukturerhalt Strukturverlust

Sonstige differenzialdiagnostische Anhaltspunkte

LK-Verteilung Oft beidseitig Meist einseitig Oft einseitig/generalisiert
Progredienz Schnell Langsam Schnell: NHL

Langsam: HL
Zusatzbefunde
Rotung Ja Ja/Nein Nein
Uberwéarmung Ja Nein Nein
Fieber Ja Nein Ja/Nein

Weitere klinische Anhaltspunkte:

* Tierkontakt?

* Kinderkrankheit?

« Zeichen einer Speichererkrankung?

« Zeichen eines Kawasaki-Syndroms?

« Zeichen einer immunologischen Systemerkrankung?
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Kardinalfragen: Lokalisation, Konsistenz,
Progredienz, Infektzeichen, Malignitats-
zeichen, immunologische Warnzeichen

Besteht der Verdacht auf eine
pathologische
Lymphknotenschwellung?

Alterstypische Lymph-
knotenschwellung
(Kein Handlungsbedarf)

Uberweisung an spezialisiertes
padiatrisch-onkologisches
Zentrum bei:

* Progredienz

* Persistenz

¢ LDH/Harnsaure erhéht

* Dyspnoe

* Malignitatszeichen des LK

» Zytopenie, Blasten

* Unklarer Organomegalie, Knochen-,
Gelenkschmerzen

* B-Symptomatik

* Neurologischer Symptomatik

 Erhohter Infektanfélligkeit oder
anderen Warnzeichen fiir einen
primdren Immundefekt

Abb.6.82 Kardinalfragen (Algorithmus) [P297, P315]

In > Tab. 6.39 sind die wichtigsten Befunde zur Ab-
grenzung Infektion vs. Malignom aufgefiihrt.

Folgende Red Flags sollten einen Malignomver-

dacht wecken:

« Verddchtige Lokalisation (z. B. supra-, infraklavikular,
axillar)

« Auffélliger Tastbefund (> 2 cm, derb, schlecht ver-
schieblich)

Basisdiagnostik:

LK-Sono, Abd. BB/DiffBB,
LDH, Harnsaure (evtl. EBV,
CMV, Toxopl., Borreliose)

Evtl. empirische/
therapeutische
Antibiose

Bei Persistenz:

Vorstellung beim padiatrischen
Hamato-Onkologen und
Erweiterte Diagnostik:
R6-Thorax, Sono, Abdomen &
LK-Doppler, Inmunologie
(ANA), Infektiologie (Tbc),
Tumormarker

Lymphknotenresektion in toto

* Progredienz

« B-Symptomatik (Fieber, NachtschweiB3, Gewichtsver-
lust)

« Auffélliger Ultraschallbefund (siehe unten)

« Tumorverddchtige Laborwerte (Differenzialblutbild,
LDH, Harnsaure, Tumormarker)

U)'VORSICHT
Bei allen schmerzlosen, derben Lymphknotenschwellun-
gen an ein Malignom denken!
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Ultraschallbefunde

Benigne Lymphknoten:

« B-Bild: Ovale Form, méf8ige inhomogene Echoge-
nitét, Struktur erhalten (echoarmer Randsaum,
echoreiches Mark), Hilus als weifer Streifen er-
kennbar und somit dichter wirkend, L/S-Ratio
(long to short axis ratio) > 2 (> Abb.6.83)

 Doppler-Sonografie: Kleiner Gefaflbaum zieht
vom Hilus ausgehend ficherférmig in die Peri-
pherie (> Abb.6.85)

Maligne Lymphknoten:

e B-Bild: Rund/kugelig, echoarm, homogene Struk-
tur ohne Differenzierung Hilus/Medulla; L/S-Ra-
tio (long to short axis ratio) <2 (> Abb.6.84)

 Doppler-Sonografie: Metastasen: Chaotisches Ge-
filverteilungsmuster bei geringerer Gesamtper-
fusion. Lymphome: Hohe Perfusion mit sowohl
peripherer als auch zentraler Vaskularisation
(> Abb.6.86)

Abb.6.83 B-Bild: Benigner Lymphknoten, B-Bild, L/S-Ratio:
2,4 [1862]

+ Abstand 3.35cm
x Abstand 1.75 cm

Abb.6.84 B-Bild: Hodgkin-Lymphom, B-Bild, L/S-Ratio: 1,9
[T862]

"YJVORSICHT

— Rundlich, echoarm, homogen, keine Differenzierung

Hilus/Medulla: Malignomverdachtig!

« Vor allem das B-Bild tragt zur Differenzierung benigner
vs. maligner Lymphknoten bei

* Bei der Differenzierung EBV-Lymphknoten vs. maligner
Lymphknoten: schwer abgrenzbar, da EBV-Lymphkno-
ten keinen dichten Hilus zeigen sowie zystenartig an-
mutende Ansammlungen von Lymphfollikeln aufwei-
sen konnen.

6.19.5 Beratung und Behandlung

o Altersentsprechend physiologische Lymphkno-
tenschwellungen erfordern keine Behandlung.

o Bei klinisch relevanten A-Streptokokkeninfektio-
nen (MclIsaac-Score > 3, > Tab.6.22) sollte eine
Behandlung mit Penicillin fiir sieben bis zehn
Tage, bei persistierender Lymphadenitis kann
eine probatorische Behandlung mit Amoxicillin/

WF 35Hz
Niedrig

Abb.6.86 Doppler: Hodgkin-Lymphom [T862]
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Clavulansdure (nach Ausschluss einer EBV-
Infektion) fiir fiinf bis sieben Tage erfolgen.

* Bei atypischen Mykobakteriosen geniigt oft eine
rein chirurgische Versorgung.

« Die onkologische Behandlung von Malignomen
(im Kindesalter in nahezu der Hilfte der Fille
Leukdmien und Lymphome, selten Neuroblastom
undandere solide Tumoren) erfolgt im Kindes-
und Jugendalter nach standardisierten Protokol-
len der Gesellschaft fiir P4diatrische Onkologie
und Hamatologie (z. B. AIEOP) an ausgewiesenen
padiatrisch-onkologischen Zentren.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Die bilateral am Hals lokalisierten Lymphknoten er-
fillen nicht die Kriterien einer physiologischen
Lymphknotenschwellung  (Begleitsymptomatik)
und lassen per se zunichst keine eindeutige Ursa-
chenkldrung zu. Bei der korperlichen Untersuchung
fallen neben o.g. Lymphknotenschwellungen weite-
re Lymphknotenschwellungen inguinal sowie eine
Splenomegalie auf. Das Blutbild ergibt eine Leuko-
zytose mit 26.000/ul bei regelrechten Hdmoglobin-
und Thrombozytenwerten. Im Differenzialblutbild
erweisen sich 60 % der Leukozyten als Lymphozyten
mit einigen atypischen Lymphozyten. Im anschlie-
Benden Blutausstrich zeigen sich sogenannte Pfeif-
ferzellen (charakteristische atypische Lymphozy-
ten). LDH (400 U/1) und die Transaminasen sind er-
hoht, die Harnsédure ist normwertig. Daraus ergibt
sich der dringende Verdacht auf eine frische EBV-
Infektion. Die darauthin -eingeleitete Serologie
(EBV-IgG positiv, EBV-IgM positiv, EBNA-Ak nega-
tiv) beweist bei passendem klinischen Bild eine
EBV-Infektion. Unverziiglich wird eine supportive
Therapie (korperliche Schonung, ausreichende
Trinkmenge sowie Ausschluss einer assoziierten
bakteriellen Infektion) eingeleitet, und Krischan ist
innerhalb von drei Wochen wieder fit. Il
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6.20 Leistungsknick, Mudigkeit
und Blasse — kardiologische
Sicht

Christoph Kupferschmid

Il Fallbeispiel

Kerim, 13 Jahre wird vorgestellt, weil er seit einigen
Monaten immer miide ist und sich dieser Zustand in
der letzten Woche verschlimmert hat. Der Junge
kommt morgens schwer aus dem Bett und friih-
stiickt nicht. Nach der Schule hat er manchmal
Kopfschmerzen, gelegentlich ist ihm schwindelig.
Abends schlift er schlecht ein. Das Fuf$balltraining
hat er beendet, sein Medienkonsum betrdgt 2-3
Stunden téglich.

Bei der korperlichen Untersuchung ist der schlan-
ke Junge normal grofl und normal entwickelt. An
pathologischen Befunden findet man eine leichte se-
rose Konjunktivitis und eine diskrete Vergréflerung
der Kieferwinkellymphknoten. Der Blutdruck be-
tragt 105/60 mmHg. 1l
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Fragen zum Fallbeispiel

o Handelt es sich tiberhaupt um Beschwerden mit
Krankheitswert?

o Welche anamnestischen Hinweise machen weite-
re Untersuchungen notig?

e Sollen Medikamente gegeben werden oder nicht?

6.20.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

In der Allgemeinmedizin ist Miidigkeit primarer
und altersunabhéngiger Vorstellungsgrund bei etwa
10 % der Patienten und bei weiteren 10 % ein sekun-
direr. Altere Kinder und Jugendliche werden hiufig
wegen Midigkeit, Schwindel und Kopfschmerzen
vorgestellt. In einer Befragung klagten 72% von
Schiilerinnen und Schiilern im 8.-10. Schuljahr tiber
mindestens eine Episode mit Schwindel in den letz-
ten drei Monaten.

Statistisch gesehen ist Miidigkeit bei Kindern und
Jugendlichen normal. Was sie fiir die 90 % organisch
gesunden zu einer Krankheit werden lasst, ist die
Einschrinkung der Lebensqualitit und das imma-
nente Risiko fiir das spitere Leben durch schlechte
Schulnoten und soziale Beeintrachtigung.

6.20.2 Definition

Die physiologischen und psychologischen Mecha-

nismen, die zum subjektiven Gefiihl von Miidigkeit

und Abgeschlagenheit fithren, sind unbekannt. Mii-

digkeit kann man als das gemeinsame Ende einer

Reihe von Faktoren betrachten.

o Pridisponierend sind das weibliche Geschlecht,
eine positive Familienanamnese und Depressio-
nen

« Auslosende Faktoren sind Erkrankungen (z.B.
Ebstein-Barr-Virus), Mangelzustinde, Medika-
mente, Drogen, psychische, psychosoziale und
soziale Belastungen

o Perpetuierende Faktoren sind Bewegungsmangel,
anhaltende psychische oder emotionale Storun-
gen

Organische Ursachen findet man bei weniger als

10 % der Patienten.

MERKE
Je starker die Mudigkeit ausgepragt ist und je groBer die
Zahl der assoziierten somatischen Beschwerden, umso
groBer ist die Wahrscheinlichkeit, dass der Patient an ei-
ner Depression leidet.

6.20.3 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Folgende Erkrankungen miissen differenzialdiag-

nostisch erwogen werden:

o Infektionskrankheiten (Mononukleose)

« Kardiomyopathien und Herzrhythmusstérungen

¢ Andmien und Eisenmangel

* Medikamenten- und Substanzmissbrauch
(> Kap. 9.3)

e Vitamin-D-Mangel

o Stoffwechselkrankheiten (Diabetes, Hypothyreose)

e Nierenerkrankungen

o Psychische und somatoforme Stérungen, Schlaf-
storungen (> Kap. 8.3)

o Maligne und autoimmune Systemerkrankungen

o Chronisches Miidigkeitssyndrom/myalgische
Enzephalitis

 Neurologische und neuromuskulire Erkrankun-
gen

Neben der Anamnese und dem korperlichen Befund

miissen gezielt entsprechende Laborparameter be-

stimmt werden. Ein Ruhe-EKG ist immer sinnvoll,

ggf. auch Belastungs-EKG, Echokardiografie, EEG

und bildgebende Verfahren.

Gestorte autonome Regulation

35-40% der Schiilerinnen und Schiiler haben Probleme
mit der orthostatischen Regulation.

Von diesen haben etwa 20 % erhebliche Schwierig-
keiten mit dem Aufstehen, machen 18,5% keinen
Freizeitsport und gehen 10 % wegen ihrer Beschwer-
den nicht mehr zur Schule. Autonome Dysregulati-
on ist die hiufigste Diagnose bei Kindern und Ju-
gendlichen, die wegen Miidigkeit und Schwindel
vorgestellt werden.
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Thre Pathophysiologie ist nicht aufgeklart. Ver-
mutlich ist sie nicht alleine Folge des Wachstums,
sondern eine oft familidre Besonderheit. Symptome
sind Bewusstseinsstérungen bis zur Bewusstlosig-
keit, Benommenheit, Schwindel, Bldsse, Sehstorun-
gen, Miidigkeit, Kopf- und Bauchschmerzen, Erbre-
chen, Schweiflausbriiche, Herzklopfen und Angstzu-
stande. Viele dieser Symptome konnen als Folge der
sympathischen Gegenregulation verstanden werden.
Hiufig treten Probleme nach starker korperlicher
Belastung auf, z.B. im Sportunterricht oder beim
Training. Au8ere Faktoren wie Hitze, Fliissigkeits-
mangel und auch Infektionskrankheiten beeintrach-
tigen die Autoregulation.

Typischerweise sind die Betroffenen ,,Morgen-
muffel, oft essen und trinken sie am Morgen nichts.
Nach der Schule treten Schwindel und Kopfschmer-
zen auf und am Abend konnen sie nicht einschlafen.
Sie kollabieren morgens im Bad unter der warmen
Dusche oder auch nach korperlicher Belastung (Ent-
spannungsblutdruck). Sportlerinnen und Sportler
sind in gleichem Mafle betroffen wie medienaffine
und sportvermeidende Jugendliche. Leider fiihren
die Beschwerden haufig dazu, dass der Mannschafts-
sport beendet wird, oder sie treten nach Beendigung
sportlicher Aktivititen auf.

Die Wahrscheinlichkeit, wenigstens einmal im Leben ei-
nen Kollaps mit Bewusstseinsverlust zu erleiden, betragt
40 %.

Ublicherweise werden ein Abfall des systolischen
Blutdrucks tiber 20mmHg oder des diastolischen
tiber 10mmHg nach drei Minuten beim Schellong-
Test oder besser am Kipptisch als diagnostische
Grenzen festgelegt. Die Werte des Ruheblutdrucks
liegen in der Regel im unteren Bereich des norma-
len.

VORSICHT
Alarmsignale:

« Synkope wahrend schwerer kdrperlicher Belastung

« Synkope im Liegen

« Synkope bei Schreck, Kalte, psychischem Stress

* Plotzlicher Herztod bei Familienmitglied unter 30 Jah-
ren

« Bewusstlosigkeit langer als finf Minuten
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EBV-Infektionen

Etwa drei von vier Jugendlichen mit chronischer
Miidigkeit berichten {iber vorangegangene Infekti-
onskrankheiten, meist mit Symptomen einer Mono-
nukleose. Bis zu 13% erfiillen sechs Monate nach
einer EBV-Virus Infektion die Kriterien eines chro-
nischen Miidigkeits-Syndroms, nach einem Jahr
noch 7% und nach zwei Jahren 4 %. Midchen sind
viel haufiger betroffen als Jungen, andere Risikofak-
toren wurden bislang nicht zweifelsfrei identifiziert.
Die autonome Kreislaufregulation ist fast immer be-
eintrichtigt. Eine wirksame medikamentose Thera-
pie ist nicht bekannt. Die IgM-Antikorper gegen das
Viruskapsid (Anti-VCA) verschwinden nach einem
Monat und die frithen IgG-Antikérper (Anti-EA)
nach etwa sechs Monaten. Diese Marker konnen bei
der Diagnostik der Miidigkeit bereits verschwunden
sein. Das EBV-Virus-Kernantigen (Anti-EBNA)
wird andererseits 2-4 Monate nach Erkrankungsbe-
ginn positiv und bleibt dies lebensldnglich. Eine
Aussage iiber den Zeitpunkt der Erkrankung ist dar-
aus nicht moglich. Daher kann der Zusammenhang
der Miidigkeit mit einer EBV-Erkrankung oft nur
anamnestisch vermutet werden.

Mudigkeit nach Mononukleose ist der haufigste Grund
flr eine langere krankheitsbedingte Schulabstinenz von
Jugendlichen in den USA. Ausbildung, Beruf und die so-
Zialen Beziehungen der Betroffenen leiden.

Anamien und Eisenmangel

Dass ein Hb-Wert unterhalb der Altersnorm aus jeg-
licher Ursache die korperliche Leistungsfahigkeit
beeintrichtigen kann, ist einleuchtend. Eisenmangel
gilt als hdufigste Ursache fiir eine Andmie. Bei Se-
rum-Ferritin-Werten unter 12-15pg/l gehen wir
davon aus, dass die Eisenspeicher leer sind. Beson-
ders betroffen sind Madchen zwischen zw6lf und 15
Jahren. Hoher Bedarf, alimentarer Mangel und der
Blutverlust bei den Menstruationen sind die Stell-
groflen. Differenzialdiagnostisch ist an Eisenresorp-
tionsstorungen, z.B. bei Zoliakie, und an den schlei-
chenden Blutverlust bei chronisch entziindlichen
Darm- und Nierenkrankheiten zu denken.
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Uber die Hilfte der jungen Patienten mit Aniimie
hat jedoch keinen Eisenmangel. Die Differenzialdia-
gnosen der zugrunde liegenden Storungen sind viel-
filtig und sollten zusammen mit den entsprechen-
den Subspezialisten bearbeitet werden. Thalassimi-
en und Hamoglobinopathien werden durch die Mig-
ration von Menschen aus Landern mit einer hohen
Privalenz dieser Erkrankungen zunehmen. Im Ver-
dachtsfalle ist die Hb-Elektrophorese ein wichtiges
diagnostisches Instrument (> Kap. 6.21).

Ein isolierter Eisenmangel kann bereits ohne ma-
nifeste Andmie miide und abgeschlagen machen. In
Dénemark hatten 3,5% der Jungen und 12,5% der
Médchen im Alter von 16-17 Jahren leere Eisenspei-
cher (Serum-Ferritin < 13 pg/l), jedoch noch norma-
le Himoglobinwerte. Jugendliche Madchen mit Fer-
ritin-Mangel hatten eine bessere Merkfihigkeit und
bessere Schulleistungen, nachdem Eisen supple-
mentiert wurde. Die Therapie des alimentiren Ei-
senmangels mit und ohne Andmie muss iiber min-
destens drei Monate erfolgen. 2-5mg/kg Fe?* wer-
den in 2-3 Einzeldosen tdglich und am besten nicht
zu den Mabhlzeiten verordnet. Bei Resorptionssto-
rungen oder starken Nebenwirkungen der oralen
Therapie wird parenteral substituiert.

Vitamin-D-Mangel

Niedrige 25-OH-Vitamin-D-Serumspiegel (250HD-
Spiegel) finden in den letzten Jahren als Ursache ge-
sundheitlicher Probleme immer mehr Beachtung,
auch bei dlteren Kindern und Jugendlichen. Als
Grenze gilt in vielen Empfehlungen ein Wert klei-
ner 50 nMol/l. Durch ein verdndertes Freizeitver-
halten und das steigende Bewusstsein fiir die Not-
wendigkeit eines guten Sonnenschutzes ist die we-
sentliche intrinsische Vitamin-D-Produktion oft
ungeniigend. Dunkel pigmentierte Menschen sind
im Nachteil und bei adipdsen erfordert das grofle
Verteilungsvolumen des fettlgslichen Vitamins ho-
here Mengen. Insbesondere Muskelschwiche und
Schmerzen korrelieren mit einem niedrigen 250HD-
Spiegel, vielfach aber auch Miidigkeit und weitere ve-
getative Symptome.

Myokarditis

Insbesondere bei dlteren Kindern und Jugendlichen
stehen ein Leistungsknick und allgemeine Abge-
schlagenheit als Symptome einer entziindlichen
Herzmuskelerkrankung im Vordergrund. Zeichen
der Herzinsuffizienz, Herzrhythmusstorungen und
thorakale Schmerzen sind weitere Hinweise auf eine
Myokarditis, die infektids (meist viral), toxisch-me-
dikamentds oder autoimmun bedingt sein kann. Bei
neu aufgetretenen Herzrhythmusstérungen muss
man an eine Myokarditis denken. Der Anstieg von
Troponin T oder I gibt wichtige Hinweise.

Ein Troponin-T-Wert iiber 0,052 ng/ml hat nach der Lite-
ratur eine Sensitivitat von 71 % und eine Spezifitat von
86 %, Werte unter 0,01 ng/ml schlieBen eine Myokarditis
praktisch aus.

Andere Enzyme wie CK-MB sind weniger sensitiv.
Im EKG sieht man ggf. Verinderungen der ST-T-
Abschnitte. Im Echokardiogramm fallen die Erwei-
terung der Ventrikel und ihre gestorte Funktion, ge-
legentlich auch ein Perikarderguss auf. Man muss
jedoch davon ausgehen, dass bei einem bedeutenden
Teil der Patienten mit Myokarditis das Echokardio-
gramm normal ist. Die Haufigkeit einer Myokarditis
bei Kindern und Jugendlichen ist nicht bekannt, ver-
mutlich werden viele nicht diagnostiziert.

Bei Autopsien plétzlich verstorbener Kinder wurden Myo-
karditiden in 15-40 % gefunden.

6.20.4 Beratung und Behandlung

Nach dem Ausschluss ernsthafter Erkrankungen
(siehe Differenzialdiagnosen) sollen die Patienten
und ihre Eltern dariiber aufgeklart werden, dass Mii-
digkeit, Blasse und Leistungsknick bei Jugendlichen
so hiufig sind, dass sie als normal bezeichnet wer-
den konnen. Die Zuversicht auf Besserung und
Selbstwirksamkeit ist ein wichtiger salutogeneti-
scher Faktor fiir Jugendliche. Ebenso die Erkenntnis,
dass die Eltern als Jugendliche dieselben Probleme
hatten und sie iberwunden haben.



Die Betroffenen einer autonomen Regulationssto-
rung sollen lernen, Frithsymptome der neurologi-
schen Storungen wahrzunehmen und Strategien da-
gegen zu entwickeln. Sie konnen den peripheren
Widerstand durch isometrische Anspannung erho-
hen oder den Riickfluss durch Bewegung der Beine
steigern. Bei Prodromalzeichen konnen sie sich set-
zen, hinlegen oder ,limmeln“. Ein Mittagsschlaf ist
keine Schande fiir einen jugendlichen Menschen.
Die Erfahrung, dass es ihm wihrend Bewegung und
Sport gut geht, ist in vieler Hinsicht wertvoll.

Die Steigerung der taglichen Trinkmenge um et-
wa einen Liter kann storende Symptome bis zu 80 %
vermindern, eine ausreichende Salzzufuhr ist dabei
wichtig. Ein kleines Friihstiick beugt der Hypoglyka-
mie in der zweiten Schulstunde vor. An die Stelle
von Medikamenten sollten eher die ,legalen Dro-
gen® des Alltagsgebrauchs treten: Schwarztee und
Kaffee in jeglicher Form. Insbesondere die Vielfalt
aromatisierter Schwarztees hilft, die Compliance zu
verbessern. Hiufig verschriebene Medikamente sind
meist unnotig.

MERKE
Medikamente, die pflanzliche Wirkstoffe (Crataegus),
Etilefrin oder Dihydroergotamin enthalten, sind entbehr-
lich. Behandlungsversuche mit Atenolol oder Fludrocorti-
son sind nicht wirksamer als Placebobehandlung.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Kerim hatte das {ibliche autonome Regulationspro-
blem der alteren Kinder und Jugendlichen, das wir
als orthostatische Hypotonie bezeichnen. Zusitzlich
fanden sich serologisch Zeichen fiir eine Mononuk-
leose mit erhohtem IgM. Klinisch war die Erkran-
kung nicht evident. Er hatte nur unspezifische Sym-
ptome fiir eine virale Erkrankung. Die Virusinfekti-
on erklirt jedoch die anamnestische Verschlimme-
rung der Symptome. Auffillig war zudem eine sehr
niedrige 250H-Vitamin-D-Konzentration im Serum
von 11 nMol/l. Kerim und seine Eltern wurden bera-
ten, wie er mit seinem Problem selbst umgehen
kann. Die spontane Besserung der Miidigkeit nach
Mononukleose ist eine Frage der Zeit. Vitamin D
wurde supplementiert. [l
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Il Fallbeispiel

Das siebenjihrige Madchen Amira wird von seiner
aufgeregten Mutter in die Praxis gebracht und hat
offensichtlich starke Schmerzen. Die Familie lebt in
einer Erstunterbringung fiir Asylbewerber, der Va-
ter ist auf einem Behérdengang und nicht erreich-
bar. Die Mutter spricht nur Arabisch, ein Dolmet-
scher konnte in der Kiirze der Zeit nicht gefunden
werden. Bei der Untersuchung des dunkelhdutigen
Kindes fallen die etwas blassen Schleimhéute sowie
ein dezenter Sklerenikterus auf, ansonsten scheinen
die Schmerzen im Bereich der unteren Extremitaten
lokalisiert zu sein, aber Genaues lisst sich nicht fest-
stellen. Das Mddchen hat kein Fieber. 1

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Angaben sind fiir die Diagnose zielfiih-
rend?

» Wie kann eine verniinftige Anamnese erhoben
werden?

 Wie soll mit dem Kind verfahren werden?

o Welche Differenzialdiagnosen miissen bedacht
werden?

« Kann eine Krankenhauseinweisung notwendig
sein?

o Liegt hier ggf. eine lebensbedrohliche Situation
vor?

6.21.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Kinder und Jugendliche werden in der Praxis nur
sehr selten mit der dezidierten Frage nach dem Vor-
liegen einer Andmie vorgestellt. Meist erfolgen Vor-
stellungen, die an eine Andmie denken lassen kon-
nen, mit Hinweisen wie ... ist immer so blass®,
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Abb.6.87 Altersabhangige Normbereiche von Hémoglobin, Retikulozyten und MCV (Mittelwerte und 2-fache Standardabwei-

chung fiir Retikulozyten und MCV, Mittelwert und untere 2,5er-Perzentile fiir Himoglobin) [01048]



»-.. ist immer so miide, kann sich nicht konzentrie-
ren“ und anderen. In der Diagnostik stellt sich bei
diesen Angaben meist keine Andmie heraus. Andmi-
en fallen eher zufillig bei anders indizierten Blutun-
tersuchungen auf.

6.21.2 Definition

Eine Anédmie liegt vor, wenn die Hamoglobinkon-
zentration den altersabhingigen Mittelwert um 2
Standardabweichungen unterschreitet (> Abb. 6.87).
Die Grofle der Erythrozyten (MCV), der zelluldre Hb-
Gehalt (MCH) sowie die Anzahl der Retikulozyten
sind wichtige Marker zur Differenzierung der
Andmieursachen. Fiir die Interpretation der Mess-
werte ist die Beachtung der Altersabhingigkeit der
Parameter von grofSer Bedeutung.

Animien lassen sich unter Beachtung des MCV in
makro-, normo- und mikrozytire sowie unter Be-
achtung des MCH in hyper, normo- und hypochro-
me Formen einteilen. Hyper- und hyporegenerato-
rische Andmien beschreiben Storungen des Kno-
chenmarks bei der Produktion roter Blutkorperchen
und ihrer Vorlduferzellen, Erstere sind kennzeich-
nend fiir himolytische Andmien. Zur Interpretation
ist die Bestimmung der Retikulozytenzahl essenziell.

6.21.3 Klinisches Erscheinungsbild

Die klinischen Zeichen einer Animie sind abhingig
vom Alter des Kindes, dem Schweregrad der Ani-
mie, den zugrunde liegenden Ursachen und der Ge-
schwindigkeit ihrer Entwicklung. Bei Kindern mit
einer asymptomatischen Anédmie wird die Diagnose
haufig bei einer Blutuntersuchung im Rahmen einer
anderen Erkrankung festgestellt, da bei langsamer
Entwicklung der Animie die klinischen Zeichen
durch Kompensationsmechanismen verschleiert
sein konnen.

Subakut oder chronisch verlaufende
Andmien

In der padiatrischen Grundversorgung finden sich
hauptsichlich subakut oder chronisch verlaufende
Andmien.
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¢ Bei Sduglingen sind die hierfiir typischen Zei-
chen und Vorstellungsanlisse Bldsse, Trinkun-
lust, Irritabilitét, (Skleren)ikterus bei Himolyse.

e Bei Klein- und Schulkindern neben den oben
genannten Zeichen Appetitlosigkeit, Miidigkeit
und Konzentrationsstorungen.

Akut verlaufende Andmien

Animien als akutes Ereignis treten in der Praxis des
Grundversorgers sehr selten auf, sondern werden in
der Regel als Notfall stationdr behandelt. Eine Aus-
nahme kénnen hdmolytische Andmien bilden, die
gelegentlich einen Erstkontakt in der Grundversor-
gung haben. Auftreten:

o Uberwiegend als Folge autoimmunologischer
Prozesse (z. B. Freilegung von Membranantige-
nen im Rahmen von Virusinfekten; Warme-,
Kélteautoantikérper)

 Extrem selten als akute Folge erythrozytarer
Membranopathien (z. B. Sphirozytose) oder
durch bakterielle Toxinschadigung (HUS)

Hauptsymptome bei allen Formen sind: Ikterus (bei

dunkler Haut schwer erkennbar), Sklerenikterus,

dunkler Urin; (Hepato-)splenomegalie.
Hamolytische Krisen bei Sphirozytose werden
weiter unten als gesonderter Notfall beschrieben.

6.21.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Die Ursachen subakut oder chronisch verlaufen-
der Anidmien sind vielfiltig, ihre wichtigsten sind
im Folgenden (> Tab. 6.40) aufgefiihrt.

Die Eisenmangelanamie ist in Mitteleuropa die hau-
figste Form der Blutarmut. Die Erkrankung wird bei Kin-
dern meist im Sauglings- und Kleinkindalter entdeckt
und in der Praxis behandelt. Andere Andmieursachen im
Kindesalter sind sehr viel seltener, werden zukiinftig
durch den Zuzug von Menschen aus Landern mit einer
hohen Anémiepravalenz vermehrt auftreten.

Die schnelle Kldrung der pathophysiologischen Ur-
sache ist entscheidend fiir die Wahl der Therapie
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Tab.6.40 Ursachen subakut oder chronisch verlaufender Anamien

Haufigkeit _JUrsache |

Haufig

Weniger hdufig

Eher selten

Sehr selten

MCYV, MCH niedrig
(mikrozytar, hypochrom)
 Eisenmangel

Erndhrungsfehler (Eisen-, Folsdure- oder Vitamin-B;,-Mangel durch ein einseitiges Nahrungsange-
bot oder eine Verwertungsstdrung) mit der Folge einer alimentar verminderten und/oder gestorten Ery-
thropoese (mikrozytare bzw. megaloblastare Anamie). Daneben treten Andmien auch im Rahmen von
viralen und bakteriellen Infektionen auf

Genetische Ursachen: z. B. Himoglobinopathien wie Sichelzellerkrankung, Thalassémie, Enzymde-
fekte, Glukose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangel (G6PD), Pyruvatkinase-Mangel (PK) mit der Folge
eines beschleunigten Erythrozytenabbaus (chronische Hamolyse); chronische Erkrankungen mit Entziin-
dungsreaktionen

* Gastrointestinale Erkrankungen (z.B. chronisch entziindliche Darmerkrankungen, Resektionen)
mit der Folge von chronischem Blutverlust, mangelhafter Eisen-, Folsaure- oder B;,-Resorption
« Infektionen (z. B. Malaria, Parvovirus mit aplastischen Krisen bei hdmolytischen Andmien)

Medikamente und Toxine (z. B. Bleivergiftungen — Stérung der Blutbildung) kdnnen hamolytische
Krisen auslésen oder stellen spezifische unerwiinschte Wirkungen dar (Zytostatika)

MCV, MCH erhoht
(makrozytar, hyperchrom)
« Vitamin-B,-Mangel

 Chronischer Effekt
* Thalassamie
* Chronische Blutung

* Folsaure-Mangel
* Neugeborenes
* Hypothyreose

MCV, MCH normal

(normozytar,
normochrom)
Reti niedrig Reti normal Reti erhoht
» Gestorte Blutbildung  Akute Blutung * Regeneration
* Aplastische Anamie * Hdmolyse
* Toxizitat \
* Hypersplenismus i i

Extrakorpuskular

Korpuskular
\ » Spharozytose

« Sichelzelle
* Thalassamie
* G6PD-Mangel

Coombs-Test positiv
* (Auto)immunerkrankung

Coombs negativ
* Toxizitat
* Disseminierte intrava-
sale Gerinnung (DIC)
» Mechanische Stoérung

und die Beratung der Patienten und Eltern. Zur Ori-
entierung dient das folgende Schema (> Abb. 6.88).
Eisenmangelanamie

Die haufigste Ursache der Anidmie im Kindesalter ist
die Eisenmangelandmie mit einer geschdtzten Hau-

Abb.6.88 Schema zur Kldrung
der pathophysiologischen Ursa-
chen [V492]

figkeit von ca. 3% aller Kinder bis zum zweiten
Lebensjahr. Der alimentire Eisenmangel ist oft im
Alter zwischen dem 6. Lebensmonat und dem 3. Le-
bensjahr zu finden.
Die Ursachen eines Eisenmangels sind (in ab-
steigender Reihenfolge):
1. Zu geringe Zufuhr von Eisen, z. B. zu viel Kuh-
milch im 1. und 2. Lebensjahr



2. Verminderte Eisendepots bei unreif geborenen
Kindern

3. Ungeniigende Resorption z. B. bei Zoliakie und
anderen Darmerkrankungen

4. Chronische Blutverluste

Symptomatische Hinweise konnen sein: Mundwin-

kelrhagaden, Zungenatrophie, briichige Négel/Haa-

re, auch Haarausfall. Bei ausgepragten Formen und

lingerem Bestehen konnen psychomotorische Ent-

wicklungsverzogerungen auftreten.

Diagnose

Die Diagnose einer Eisenmangelanamie erfolgt in

der allgemeinmedizinischen Praxis. Da es sich um

eine mikrozytare Andmie handelt, liegen

o der Gesamt-Hb-Wert und die Erythrozytengro-
B¢ (MCV) unterhalb der Altersnorm
(> Abb.6.87),

o das Serum-Ferritin (Speicher-Eisen) liegt unter-
halb von 12-15 pg/l. Es liegt dariiber hinaus eine

o ausgeprigte Ungleichheit der Erythrozytenfor-
men vor (Anisozytose), entsprechend ist der

o RDW-Wert (= ,,Red Cell Distribution Width*,
gibt in Prozent die mittlere Abweichung der Ery-
throzytengrofie von der Norm an, normal < 15 %)
erhoht.

Die Bestimmung des Serum-Eisens ist nur von be-

grenzter Aussagekraft und fiir die Diagnose ,,Eisen-

mangel nicht zielfihrend, da die Werte stark

schwanken.

Ferritin als Akute-Phase-Protein kann auch bei banalen
Infektionen erhoht sein.

Bei Patienten mit normalem Ferritin muss nach an-
deren Ursachen der Anamie gesucht werden. Am
haufigsten sind dabei Andmien im Rahmen chroni-
scher Infektionen oder Erkrankungen, Blutverlusten
(Darm, HNO, Menorrhagie, vorausgegangene Ope-
rationen).

Beratung und Behandlung

o Therapie mit 2-3-mg Eisen (Fe**)/kg KG/Tag in
1-3 Einzeldosen, einschleichende Dosierung.
Wird die angestrebte Dosis aufgrund von gastriti-
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schen Nebenwirkungen nicht erreicht, kénnen
auch niedrigere Dosen gegeben werden. Ent-
scheidend ist die gesamte Menge an verabreich-
tem Eisen.

Zur Prophylaxe bei Frith-und Neugeborenen oder
nach einer Austauschtransfusion in der Vorge-
schichte kann mit einem oralen Eisenpréparat ab
der 6. Lebenswoche begonnen werden, die iiber
mindestens 6 Monate fortgesetzt werden sollte.

o BB-Kontrolle (Ziel: Hb-Anstieg 1-2 g/dl pro Wo-
che, Fortsetzung bis 2-3 Monate nach Erreichen
des Altersnormwertes. Kontrolle des Ferritin-
Werts: Die Normwerte sind altersabhéngig zwi-
schen 7 und 142 ng/ml im Alter vom 6. Lebens-
monat bis zum 15. Lebensjahr, bei Siuglingen
hoher).

o Erndhrungsberatung.

Bei Nicht-Ansprechen der Therapie:

» Compliance? (Vertraglichkeit/gastrointestinale
Nebenwirkungen)

e Resorptionsstérungen

e Blutverluste

e Andere Ursachen der Anidmie?

Eine intravendse Gabe von Eisen ist bei ca. zwei

Drittel aller Patienten mit sicherer Compliance er-

folgreich, wenn bei einer oralen Gabe kein Erfolg er-

kennbar wird.

Hyporegeneratorische normozytare
Andmien

Hyporegeneratorische normozytire Andmien wei-
sen eine normale erythrozytire Morphologie mit
normalem Hb-Gehalt auf. Sie entstehen entweder
als isolierte Form einer Erythropoesestérung oder
im Rahmen einer generalisierten Knochenmarksde-
pression durch unterschiedliche Ursachen. Ihr diag-
nostisches Charakteristikum ist eine erniedrigte
Retikulozytenzahl bzw. ihr nicht adiquates Anstei-
gen bei vorliegender Anémie. Die Retikulozytenzahl
ist ein direktes Maf fiir die Leistung der Erythropo-
ese.

Besteht ein vermehrter peripherer Erythrozyten-
verbrauch (Hdamolyse) mit resultierender Animie,
erhohen sich bei ungestort funktionierender Eryth-
ropoese die Retikulozytenzahlen. Es liegt eine hyper-
regeneratorische normozytire Anamie vor.
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MERKE
Eine der haufigsten Ursachen der hyporegeneratorischen
Anémie im Kindesalter sind virale Infektionen. Der Hb-
Wert kann dabei wéhrend einer aktiven Entziindung um
etwa 13 % pro Woche fallen.

Diagnostik

Es reicht ein einfaches Differenzialblutbild oft aus.

Die wichtigste Differenzialdiagnose ist der Aus-

schluss eines Knochenmarkversagens durch leuka-

mische Infiltrate. Im Zweifelsfall muss eine Kno-

chenmarkszytologie durchgefithrt werden.

Hyporegeneratorische Animien treten auf:

o Als Infektanamie

 Im Rahmen von chronischen Erkankungen mit
Entziindungsreaktionen, z. B. rheumatische Er-
krankungen, Tuberkulose und HIV, entziindliche
Darmerkrankungen, Malignome

e Als transiente Erythroblastopenie des Kindes-
alters

Tab.6.41 Thalassamien: Einteilung und Therapie

e Im Rahmen von Endokrinopathien, z. B. Hypo-
thyreose

o Im Rahmen einer Niereninsuffizienz (renale
Animie)

e Im Rahmen von Lebererkrankungen

Hamoglobinerkrankungen
Thalassamien

Thalassdmien sind eine Gruppe genetischer Erkran-
kungen mit autosomal-rezessivem Erbgang, bei de-
nen ein Globinanteil des Himoglobins vermindert
ist. Die Folge ist ein gesteigerter Abbau (Hdmolyse)
und/oder ein Funktionsdefizit (erschwerter O,-
Transport). Beta-Thalassimien treten vorwiegend
im Mittelmeerbereich, im vorderen Orient und im
stidlichen Afrika auf. Alpha-Thalassimien finden
sich hiufiger bei Patienten aus dem asiatischen
Raum.

Form ______________|Symptome und Therapie

Beta-Thalassaemia minor
(heterozygot, haufigste Form)

 Symptome: Patienten sind krankheitsfreie Merkmalstrager, im Blutbild finden
sich hdufig nur eine Mikrozytose und eine Hypochromasie

« Therapie: Patienten bendtigen in der Regel keine Therapie

Beta-Thalassaemia intermedia

 Symptome: Das klinische Bild ist variabel und reicht von geringen klinischen

Auffalligkeiten bis zu Formen, die der Thalassaemia major entsprechen. Es
kénnen Symptome wie Thrombosen, Geschwiire und Gallensteine auftreten
* Therapie: RegelmaBige klinische Kontrollen und Transfusionstherapien sind (oft)

notwendig

« Cave: auf langere Sicht besteht auch bei adéquater Chelattherapie die Gefahr

der Eisenlberladung

Behandlung und Uberwachung in enger Kooperation mit dem padiatrischen
Hamatologen. Es gibt einen Therapiealgorithmus

Beta-Thalassaemia major
(homozygot, selten)

« Symptome: Symptome schon im ersten Lebensjahr: hochgradige Andmie,
Gedeihstérung, Eisentiberladung (auch ohne Transfusionen), Knochenver-

anderungen, Infekte und Tod
« Therapie: RegelmaBige Transfusionen sind obligat. Patienten folgen einem
strikten, vorgegebenen Therapieschema (Subspezialist)

Alpha-Thalassaemia minor
(heterozygot)

HbH-Krankheit:

« Symptome: Keine klinischen Symptome, geringe hypochrome Andmie

e Symptome: Mikrozytare, hypochrome Andmie im Neugeborenenalter, im spate-
ren Lebensalter Zeichen der Hamolyse, aplastische Krisen nach Infektionen,
(Hepato)Splenomegalie, Gallensteine, kardiale Probleme

« Therapie: Behandlung und Uberwachung in enger Kooperation mit dem padiat-
rischen Hamatologen

(Sonderform der Alpha-Thalassamie)

Alpha-Thalassémie (homozygote
Form)

« Symptome: schwere pranatale Andmie, Hydrops fetalis, intrauteriner Tod



Diagnostik und Einteilung der verschiedenen
Thalassdmieformen erfolgt durch die Hb-Elektro-
phorese. Thalassdmien werden in die Alpha- und
Beta-Thalassimien (Formen mit fehlenden oder zu
gering produzierten alpha- oder beta-Globinketten)
unterteilt (> Tab. 6.41).

Beratung und Behandlung
Auch wenn dieses Problem in der Grundversor-

gung selten auftritt, sei trotzdem angemerkt:

1. Patienten mit einer homozygoten oder interme-
didren Thalassamie gehoren in ein spezialisiertes
Zentrum, Patienten mit den iibrigen Formen be-
nétigen eine genetische Beratung.

2. Fir Thalassdmiepatienten existieren entspre-
chende Behandlungsprotokolle der Fachgesell-
schaften, eine Betreuung durch spezialisierte Ein-
richtungen sollte gewéhrleistet sein.

3. Die einzige kurative Therapie bei allen schweren
Formen der Thalassdmie ist die allogene Stamm-
zelltransplantation.

Das Hauptproblem bei allen transfusionspflichtigen

Patienten ist die Eiseniiberladung (Himosiderose)

mit den daraus resultierenden Organschadigungen.

Aber auch nicht transfusionsabhingige Patienten

erkranken im Verlauf an den Folgen einer Eisen-

tiberladung, da die Eisenresorption auch bei ihnen
deutlich erhéht ist.

Zeichen der FEiseniiberladung bei regelmiflig
transfundierten Patienten: Herzrhythmusstorungen,
Leberfunktionsstorungen, Diabetes mellitus, Klein-
wuchs, verzdgerte Pubertitsentwicklung, Schilddrii-
senunterfunktion, Stérungen im Vitamin-D-Stoff-
wechsel.

Der frithzeitige Beginn einer Chelattherapie kann
das Auftreten der Spatfolgen stark verzogern (Kli-
nikeinweisung, Himatologe).

Uberwachung in der Grundversorgung:

Die Versorgung von Thalassdmiepatienten gelingt
- je nach Schweregrad der Erkrankung - in der Zu-
sammenarbeit und den Absprachen mit den zustan-
digen himatologischen Zentren/Schwerpunktpra-
Xen.

Sichelzellerkrankung (HbS-Erkrankung)

Sichelzellerkrankungen sind neben den Thalassé-
mien die haufigsten erblichen Hamoglobinopathien
(Punktmutation im Beta-Globin-Genlokus), etwa
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400.000 Personen in Deutschland sind symptom-
freie Merkmalstrager (HbS-Tréger). Bei abnehmen-
dem O,-Partialdruck verformt sich das intraerythro-
zytire Hb-S, die Erythrozyten nehmen eine Sichel-
form ein. Dadurch resultieren Storungen der Eryth-
rozyten-Rheologie mit Infarktbildungen, es erfolgt
ein vermehrter Abbau in der Milz (Hamolyse). Die
HbS-Hamaglobinopathie wird autosomal-rezessiv
vererbt. Betroffene, bei denen nur eines der beiden
Hémoglobin-Gene verandert ist (Heterozygotie),
sind vor den schweren Verlaufsformen der Malaria
geschiitzt. Dadurch ist das mutierte Himoglobin-
Gen in Malariagebieten relativ weit verbreitet. Ein
systematisches Screening ist bislang nicht etabliert.

Als Herkunftsregionen sind das ostliche Mittel-
meer, der Mittlere Osten, Zentral- und Westafrika,
Indien, Afghanistan, Pakistan und der amerikani-
sche Kontinent bekannt.

Gelegentlich ist eine aplastische Krise, ausgelost
durch eine Parvovirus B19-Infektion, ein erster Hin-
weis auf das Vorliegen einer Sichelzellerkrankung.
Gekennzeichnet ist die Krise durch einen raschen
Hb-Abfall mit den entsprechenden Symptomen.

Die Diagnostik erfolgt durch die Hb-Analyse
(HPLC, Kapillar-Elektrophorese). Heterozygote
HbS-Tréger sind krankheitsfrei, gelegentlich tritt ei-
ne Hamaturie auf. (Saures und hypoxisches Milieu
in der Niere begiinstigt die Entstehung von Gefif3-
verschliissen.)

Kriterien fiir eine weitergehende Diagnostik bei
bisher unbekannten Patienten:

o Herkunft aus Landern mit erhéhter Inzidenz

e Positive Familienanamnese

e Rezidivierende Schmerzereignisse

» Hamolytische Andmie (Ikterus bei dunkler Haut
schwer erkennbar)

« Unklare schmerzhafte Schwellungen von Handen
und Fiiflen bei Kleinkindern

 Ausgeprigte Andmie (Schock!) und deutliche

Splenomegalie
 Animie und inaddquate Retikulozytenzahl (sel-

ten, z. B. bei Parvo B19-Infektionen)
 Ungekldrte schwere Infektionen
e Schmerzkrisen mit verschiedenster Lokalisation

resultieren durch die vaskuldre Stapelung der
verformten Erythrozyten mit konsekutiver Infar-
zierung der Gefifle und Nekrose der abhéngigen

Gewebe
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o Lebensgefihrliche Durchblutungsstorungen
moglich (u. a. Infarzierungen der Knochengefi-
e), Schwindelattacken, Infektionen (erh6hte Ge-
fahr einer Sepsis durch eine funktionelle Asple-
nie)

"'V ORSICHT

Notfalle und lebensbedrohliche Komplikationen
der HbS-Krankheit sind:

schwere Schmerzkrisen, akutes Thoraxsyndrom, Sepsis,
aplastische Krisen, akute Milzsequestration, zerebrovas-
kuldre Komplikationen, Niereninsuffizienz, Priapismus.
Eine stationare Einweisung ist bei solchen Komplika-
tionen unerlasslich.

Schmerzkrise

Bei Patienten mit einer bekannten Sichelzellerkran-
kung oder dem Verdacht auf eine Sichelzellkrise bei
unbekannten Vorbefunden sollte bei einer Schmerz-
krise sofort eine

o analgetische Therapie mit

- Novalgin (10-15 mg/kg KG p. o. alle 6 Stun-

den) oder bei fehlender Besserung

- Tramadol (1-2mg/kg KG p. o. alle 4-6 Stun-

den) begonnen werden.
Eltern brauchen hierzu einen schriftlichen
Notfallplan mit Angabe der Dosierung der
Schmerzmedikamente.
In jedem Fall ist die Einweisung in eine speziali-
sierte Einrichtung dringend notwendig.

Eine Beratung zur Vermeidung einer Schmerzkri-
se durch Beeinflussung der Ausléser ist notwendig:
Hitze, Kailte, Infektionen, Wetterumschwiinge,
Sport, Stress u. a.

Vasookklusive Krisen der Milz kénnen schon im
frithen Kleinkindalter auftreten. Die resultierende
funktionelle Asplenie erhoht das Risiko fiir schwere,
lebensbedrohliche Infektionen durch bekapselte Er-
reger wie Pneumokokken, Haemophilus influenzae
und Meningokokken. Ein entsprechender Impf-
schutz muss sichergestellt werden. Eine Penicillin-
prophylaxe bis zum 5. Lebensjahr ist empfohlen,
danach ist ihr Wert umstritten.

Beratung und Behandlung

Die ambulante Betreuung von Patienten mit Si-
chelzellerkrankung sollte in spezialisierten Praxen
bzw. Hochschulambulanzen durchgefiihrt werden.

1. Uberwachung in der Spezialversorgung
- Herzfunktion (EKG, Echokardiografie)
- Gallenblase (Gallenblasensonografie: Gallen-
steinbildung durch Hamolyse), Milzsonografie
— Durchblutung der groflen Hirnarterien (trans-
kranielle Doppler-Sonografie, TCDS), ein sehr
sensibles Verfahren zur frithzeitigen Erken-
nung von drohenden Schlaganfillen
2. Uberwachung und Betreuung in der Grundver-
sorgung
— Jahrliche Kontrollen der Nierenfunktion
— Urinkontrollen ab dem 6. Lebensjahr
(Proteinurie)
- Kreatinin-Kontrollen (hdufig niedrig, Werte
ab 0,8 mg/dl konnen auf eine beginnende Nie-
reninsuffizienz hinweisen)
- Folsdurespiegel im Serum
— Gefahr des funktionellen Asplenismus — Pneu-
mokokken-Impfung, antibiotische Prophylaxe
Fir Sichelzell-Patienten sind Hb-Werte > 10g/dl
wegen der zunehmenden Viskositit des Blutes
problematisch, da Krisen ausgeldst werden kénnen.
Eine ausfithrliche Beschreibung des notwendigen
und angemessenen Vorgehens findet sich bei
AWME-Leilinie 025/016: Sichelzellkrankheit.

Andere Anamieformen

1. Enzymdefekte wie G6PD-Mangel oder PK-Man-
gel sind sehr selten. Beim G6PD-Mangel konnen
durch Medikamente, chemische Produkte und Nah-
rungsmittel (Saubohnen) himolytische Krisen aus-
gelost werden.
2. Membranopathien
Die hereditidre Sphérozytose (syn.: angeborene
Kugelzellenanamie) ist in Mitteleuropa die bei
weitem haufigste angeborene hidmolytische Andmie
(Privalenz 1:5000). Bei zwei Drittel der Patienten
liegt eine dominante Form vor. Alle Defekte bedin-
gen eine verminderte Verformbarkeit und einen be-
schleunigten Abbau der Erythrozyten in der Milz.
Die Leitbefunde der Erkrankung sind meist
» Normozytire (in ca. 70 %), diskrete mikrozytire
Animie (in ca. 30 %)
o Ikterus (hdmolytischer Ikterus, Verschlussikterus)
e Splenomegalie



Gallensteine konnen bereits im Kindesalter zu Be-

schwerden fithren; haufiger bleiben die Steine

asymptomatisch. Hamolytische Krisen treten nach

dem ersten Lebensjahr wiederholt vor allem im

Rahmen interkurrenter Infekte auf. Der Verlauf ist

oft milde und eine Bluttransfusion meist nicht er-

forderlich. Aplastische Krisen kénnen durch Parvo-
virus B19 ausgelost werden (Ringelrételn), wobei
die Patienten selber keine typischen Effloreszenzen
zeigen —» Umgebungsbeobachtung durch die Eltern!

Die Aufgaben des Grundversorgers:

o Jenseits der Neugeborenenperiode sollten bis
zum Alter von sechs Monaten monatliche, an-
schlielend 6- bis 8-wochentliche Hb-Kontrollen
erfolgen.

« im zweiten Lebensjahr bei mittelschwerer und
schwerer Form alle 3-4 Monate, bei leichter
Form alle sechs Monate.

o Vom dritten bis fiinften Lebensjahr wird eine 6-
bis 12-monatliche Kontrolle von Hb, Retikulozy-
tenzahl und Bilirubinkonzentration empfohlen,
im weiteren Verlauf einmal pro Jahr.

Abb.6.89 Lander mit erhohter Inzidenz an Anamien [W798]
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o Ultraschallkontrollen auf das Vorliegen von Gal-
lensteinen sollten mindestens alle drei Jahre so-
wie unmittelbar vor einer Splenektomie erfolgen.

« Splenektomierte bendtigen einen adiquaten
Impfschutz sowie eine Penizillin-Prophylaxe.

6.21.5 Notfalle

Notfdlle im Zusammenhang mit Anamieerkrankungen
sind in der Grundversorgung extrem selten.

Erwihnt werden sollen aber

o die akute Milzsequestration und akute schwere
vasookklusive Krisen (Thoraxsyndrom, Schlagan-
fall) bei Sichelzell-Patienten und

o schwere himolytische Krisen durch Autoanti-
korper. Hierbei fithrt ein rapider Hb-Abfall in-
nerhalb weniger Stunden zu einer lebensbedroh-
lichen Situation.

o o
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Andere, deutlich seltenere Formen der Andmien im
Kindesalter werden hier nicht besprochen. Hinweise
dazu ergeben sich aus dem Diagnoseschema und in
den entsprechenden Publikationen.

Fazit

Die Zahl der Sichelzellpatienten vor den zurzeit
stattfindenden Zuziigen in Deutschland betrug ca.
1.500, was in etwa der Anzahl von leukdmiekranken
Kindern/Jahr entspricht. Die Anzahl der Patienten
wird sich in Zukunft deutlich erhéhen, wenn mehr
Menschen aus den Lindern mit einer hohen Inzi-
denz nach Deutschland kommen (> Abb. 6.89).

Il Fallbeispiel

Auflosung

Bei Amira wurde in der beschriebenen Konstellation
an eine Schmerzkrise im Rahmen einer Sichelzell-
erkrankung gedacht, eine sofortige Schmerzbe-
handlung eingeleitet und das Kind stationir ein-
gewiesen.

Eine genaue Anamnese erfolgte anschlieSend mit-
hilfe eines Dolmetschers. Frithere Schmerzkrisen im
Herkunftsland wurden angegeben und ,dass das
Kind etwas mit dem Blut hat“. Wihrend des Klinik-
aufenthalts konnte das Vorliegen einer HbS-Hamo-
globinopathie elektrophoretisch gesichert werden.
Amira wurde zur weiteren ambulanten Betreuung an
eine hdmatologische Spezialambulanz tiberwiesen.

Die Eltern und Geschwister wurden vom pédiatri-
schen Grundversorger im Rahmen einer spiteren
Behandlung der Patientin aufgefordert, sich eben-
falls auf das Vorliegen einer Sichelzellanamie unter-
suchen zu lassen. Nl
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6.22 Gerinnungsstérungen
Michael Sigl-Kraetzig

Il Fallbeispiel

Der Mutter fillt auf, dass ihre Tochter am Tag auffal-
lend viele Monatsbinden braucht und dass die Re-
gelblutung linger als eine Woche anhalt. Schmerzen
oder ein Trauma gibt die Jugendliche nicht an. Han-
neke war zuvor immer mal wieder mit Nasenbluten
aufgefallen. Auf Nachfrage bei den Eltern tritt aber
auch bei anderen Familienangehorigen hiufiger ein-
mal Nasenbluten auf, weshalb das bislang nieman-
den beunruhigt hatte. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

1. Welche Angaben sind fiir die Diagnosefindung
zielfithrend?

2. Welche Diagnostik ist sinnvoll?

3. Wie sollen die Eltern beraten und wie soll die Ju-
gendliche behandelt werden?

6.22.1 Stellenwert in der
Grundversorgung

Epistaxisneigung ist ein hiufiges Problem der kin-
der- und jugendarztlichen Praxis: 64 % aller Kinder
und Jugendlichen hatten bis zum 15. Lebensjahr
schon einmal Nasenbluten. Bei Kindern mit Epista-


http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/025-018.html

xis kann in bis zu 30 % eine Stérung des Gerinnungs-

systems nachgewiesen werden. Es besteht dabei eine

deutliche Korrelation zwischen der Blutungsdauer
und dem Vorliegen einer Gerinnungsstérung. Bei

50% der Patienten mit Blutungszeiten > 1 Stunde

bzw. bei mehr als einem Epistaxisereignis pro Mo-

nat ist eine Gerinnungsstérung nachweisbar.

« Die hiufigste Gerinnungsstorung in unserer Be-
volkerung stellt mit einer Pravalenz von ca. 1%
das von-Willebrand-Jiirgens-Syndrom mit ver-
mindertem oder qualitativ beeintrichtigtem von-
Willebrand-Faktor (vWF) dar. Klinisch relevant
ist diese Erkrankung jedoch nur bei 1 von 5.000
Einwohnern.

¢ Die mit einem Thromboserisiko einhergehende
verstirkte Gerinnungsneigung ist sozusagen das
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Gegenstiick der Blutungsneigung. Das Risiko
hierfiir ist bei Kindern unter zehn Jahren im Ge-
gensatz zur dlteren Bevolkerung sehr gering (In-
zidenz 1:100.000 vs. 1:100).

Gerinnungsdiagnostik vor OP

Héufig wird vor einem operativen Eingrift eine Ge-
rinnungsdiagnostik verlangt. Ein derartiges Scree-
ning ist aus unten aufgefithrten Griinden in der Re-
gel unsinnig und sollte nur bei begriindetem Ver-
dacht auf eine Gerinnungsstérung durchgefiihrt
werden.

Bewihrt haben sich dagegen gezielte anamnesti-
sche Fragebogen, wie z.B. von Eberl et al
(> Tab.6.42).

Tab.6.42 Fragebogen zur Gerinnungsdiagnostik vor Operationen

Anamnese vor geplanter Adenotomie oder Tonsillektomie bei Kindern
Eigenanamnese des Kindes _m

1. Hat Ihr Kind vermehrt Nasenbluten ohne erkennbaren Grund?

2. Treten bei Ihrem Kind vermehrt , blaue Flecke” auf, auch am Kérperstamm oder an ungewohn-

lichen Stellen?

3. Haben Sie Zahnfleischbluten ohne erkennbare Ursache festgestellt?

4. Wurde Ihr Kind schon einmal operiert?

5. Kam es wahrend oder nach einer Operation zu ldngerem und verstarktem Nachbluten?

6. Kam es im Zahnwechsel oder nach dem Ziehen von Zahnen zu ldngerem oder verstarktem

Nachbluten?

7. Hat Ihr Kind schon einmal Blutkonserven oder Blutprodukte Gibertragen bekommen?

8. Hat Ihr Kind in den letzten Tagen Schmerzmittel, zum Beispiel Aspirin, ASS oder Ahnliches ge-

nommen?

Familienanamnese, getrennt fiir Vater und Mutter

1. Haben Sie vermehrt Nasenbluten, auch ohne erkennbaren Grund?

2. Haben Sie bei sich Zahnfleischbluten ohne ersichtlichen Grund festgestellt?

3. Haben Sie den Eindruck, dass es bei Schnittwunden (Rasieren) nachblutet?

4. Gab es in der Vorgeschichte ldngere oder verstarkte Nachblutungen nach Operationen?

5. Gab es langere oder verstarkte Nachblutungen nach oder wahrend des Ziehens von Zahnen?

6. Gab es in der Vorgeschichte Operationen, bei denen Sie Blutkonserven oder Blutprodukte erhal-

ten haben?

7. Gibt es oder gab es in |hrer Familie Félle von vermehrter Blutungsneigung?

Zusatzfragen an die Mutter

8. Haben Sie den Eindruck, dass Ihre Regelblutung verlangert oder verstarkt ist?

9. Kam es bei oder nach der Geburt eines Kindes bei Ihnen zu verstéarkten Blutungen?

Quelle: Eberl W et al. Praoperatives Screening auf Gerinnungsstorungen vor Adenotomie und Tonsillektomie. Klein Padiatr

2006; 217, 20-24.
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6.22.2 Definition

Eine klinisch auffillige Blutungsneigung ist in der
Praxis auf das Vorliegen einer Gerinnungsstorung
abzukldren. Neben angeborenen Formen sind er-
worbene Formen moglich, welche im Kindesalter
jedoch seltener vorkommen. Zu unterscheiden sind
dabei Storungen der plasmatischen Hiamostase, des
thrombozytiren Systems sowie des Gefiflsystems
(wie Vaskulitiden). Am haufigsten ist eine plasmati-
sche Storung die Ursache, weniger hiufig Throm-
bozytopathien oder Thrombozytopenien und
deutlich seltener Storungen der Gefiflwandperme-
abilitit (Vaskulitiden).

Bei der Thrombophilie kommt es aus verschiede-
nen endogenen oder exogenen Ursachen zur ver-
mehrten Bildung von Blutgerinnseln innerhalb von
Blutgefifien (Thrombose). Die haufigste genetische
(endogene) Ursache ist der Faktor-V-Mangel (Lei-
den). 0,05-0,5% der Bevdlkerung in Europa sind als
homozygote Triger betroffen.

MERKE
Bemerkungen zur Labordiagnostik
Durch ledigliche Bestimmung von Globalparametern der
plasmatischen Gerinnung (wie Quick, aPTT) kénnen rele-
vante Stérungen unentdeckt bleiben, da sie hiervon nicht
ausreichend erfasst werden! Einzelfaktoren wie Fibrino-
gen, der VWF und Faktor XIIl sollten daher bei Verdacht
auf Vorliegen einer Gerinnungsstorung immer als Einzel-
faktoranalysen mitbestimmt werden. Zudem ist eine ori-
entierende Untersuchung der Thrombozytenfunktion in
vitro sinnvoll.
Da z.B. der VWF als Akut-Phase-Protein reagiert, sollte
die Bestimmung unbedingt in einem infektfreien Intervall
erfolgen. Im Kindesalter stéren zudem oft im Rahmen
von Infektionen erhohte Lupusinhibitoren (Antiphospho-
lipid-AK) die Labordiagnostik.
Wegen diverser mdoglicher, prdanalytischer Fehler sollte
die genaue Diagnostik durch eine der zahlreichen Spezi-
alpraxen oder -ambulanzen erfolgen.

6.22.3 Klinisches Erscheinungsbild

Das Erscheinungsbild variiert mit dem Alter des
Kindes, der Art und der Schwere der Gerinnungssto-
rung. Abhangig von der vorliegenden Gerinnungs-
storung sind klinisch unterschiedliche Blutungsma-
nifestationen zu beobachten.

Menschen mit einer Thrombophilie werden in der
Regel durch tiefe Beinvenenthrombosen oder Lun-
genembolien symptomatisch.

Neugeborene und Sauglinge

In der Regel keine schweren Blutungen: Auch bei
Vorliegen schwerer Formen angeborener Blutungs-
neigungen kommt es in diesem Lebensabschnitt sel-
ten zu schweren Blutungen. Eine erworbene schwere
Blutungsneigung durch Vitamin-K-Mangel sollte
durch die allgemein empfohlene Prophylaxe nicht
mehr auftreten.

Neonatale Inmunthrombozytopenien kommen
selten (durch miitterliche Antikorper) vor. Dabei
konnen diaplazentar iibertragene Auto- oder Allo-
Antikorper der Mutter vorliegen.

MERKE

Ein postnatal wachsendes Kephalhdmatom insbe-
sondere bei mannlichen Neugeborenen ist ein Alarmsig-
nal fiir das mogliche Vorliegen einer schweren Hamophi-
lie A oder B (Faktor-VIIl- oder Faktor-IX-Mangel; schwere
Formen mit Restaktivitdten < 1%). In der Folge sind
auch intrakranielle Blutungen beschrieben. Daher sollte
eine notfallmaBige Verlegung in ein hamostaseologisch
erfahrenes Perinatalzentrum und eine unverziigliche Ab-
klarung bei solchen Patienten erfolgen.

Die Pravalenz betragt 1:25.000. Verminderung oder Feh-
len von Faktor VIII (fiinffach haufiger) oder Faktor IX.
X-chromosomal vererbbare Erkrankungen (daher fast
ausschlieBlich Jungen betroffen), jedoch kommen auch
Spontanmutationen vor.

Vorschulkinder

Klinische Blutungszeichen treten bei wachsender
korperlicher Aktivitit ofter auf. Typische Fehldiag-
nose: Kindesmisshandlung; wegen ausgeprégter Ha-
matome (teilweise mit Indurationen tastbar). Bei
schweren Blutungsiibeln sind auch in diesem Alter
schon Gelenkblutungen moglich.



Schulkinder und Jugendliche

 Von-Willebrand-Syndrom (vWS) oder Throm-
bozytopathien: insbesondere Schleimhautblu-
tungen (hdufiges Nasen- oder Zahnfleischbluten,
Hypermenorrhd), Himatomneigung, bei schwe-
reren Formen eines vVWS: Gelenkblutungen mog-
lich.

o Himophilie (A oder B): Himatome, Gelenkblu-
tungen (frither gefiirchtet, heute nur noch Rari-
tat: Ausbildung einer Himophilen-Arthropathie),
innere Blutungen, Psoasblutung (imponiert kli-
nisch wie eine Leistenzerrung oder Appendizitis;
Cave: hoher Blutverlust in den Muskeln und Ner-
venschidigung maoglich).

o Seltene Mangelzustinde anderer Einzelfakto-
ren (wie F. VII-Mangel, F. X-Mangel, Hypo- oder
Dysfibrinogenimie ...): klinisch oft wie eine Ha-
mophilie imponierend. Bei F. XIII-Mangel anam-
nestisch oft eine bestehende Keloidneigung.

Haufigkeit

* Nicht selten: von-Willebrand-Syndrom vorwiegend
mit Schleimhautblutungen

« Selten: Hamophilie A oder B mit ausgeprdgten Ha-
matomen, Gelenkblutungen und mdglichen vital be-
drohlichen inneren oder intrakraniellen Blutungen

« Sehr selten: andere Einzelfaktormangelzusténde
(F. VI, F. XIII, Fibrinogen etc.): klinisch ahnlich einer
Hamophilie

« Sehr selten: Blutplattchenfunktionsstorungen (wie
2.B. M. Glanzmann): klinisch oft Schleimhautblutun-
gen, schwerste (!) Hypermenorrhden, petechiale Blu-
tungen

6.22.4 Diagnosen und
Differenzialdiagnosen

Plasmatische Gerinnungsstérungen mit Blutungs-
neigung sind héufiger als Funktionsstérungen der
Thrombozyten. Dennoch darf bei der Abklirung ei-
ne Diagnostik der Thrombozytenfunktion nicht aus-
gelassen werden, auch wenn sie wegen der kurzen
Transportzeiten und des hohen Risikos fiir priana-
lytische Fehler nicht iiberall zur Verfiigung steht.
Der Kklinische Befund in Verbindung mit dem Alter
des Kindes und der Anamnese einschliefSlich der Fa-
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milienanamnese fithrt schnell zur Verdachtsdiagno-
se. Bei kleinen Kindern kann die Eigenanamnese
noch unauffallig sein. Daher ist immer die Familien-
anamnese sorgfaltig mit zu erheben, z.B. mithilfe
eines standardisierten Fragebogens (z.B. unter
www.netzwerk-von-willebrand.de)

Dem Labor (Blutbild, Bestimmung von Globalpa-
rametern und Einzelfaktoranalysen mit Lupusinhi-
bitoren [Antiphospholipid-AK] sowie zunichst ori-
entierender Bestimmung der Thrombozytenfunkti-
on) kommt eine wichtige Rolle zu. Zur Minimierung
praanalytischer Fehler ist ggf. die Durchfithrung der
Diagnostik durch eine Spezialpraxis oder -ambulanz
zu empfehlen.

UY)VORSICHT

« Bei allen Patienten mit Verdacht auf eine Gerinnungs-
storung ist moglichst eine standardisierte Eigen- und
Fremdanamnese zu erheben.

« Bei auffalligem Fragebogenergebnis ist eine Spezialdi-
agnostik durchzufiihren.

« Die Bestimmung lediglich von Globalparametern der
Gerinnung ist besonders im Kindes- und Jugendalter
nicht zu empfehlen!

Eine Indikation zur Thrombophilie-Diagnostik er-
gibt sich nur bei stattgehabter Thrombose oder
thromboembolischer Erkrankung eines erstgradig
Verwandten. Bei Familien mit bekanntem Anti-
thrombin-, Protein-C- oder Protein-S-Mangel sollte
die Testung immer und frithzeitig (im ersten Le-
bensjahr) erfolgen, ggf. noch in der Neonatalperio-
de. Die Mdoglichkeiten eines reinen Screenings auf
eine Thrombophilie ohne Klinik oder Indexfall sind
durch das Gendiagnostikgesetz (GenDG) erheblich
eingeschrénkt.

Bei einer Labordiagnostik auf eine Thrombo-
philieneigung sollten im Wesentlichen erfasst wer-
den:

» ,Gerinnung“: Antithrombin, Fibrinogen, Prote-
in C, Protein S, Faktor VIII (jeweils Citrat-Blut)

e Genetik: Mutation im Faktor-V-Leiden-Gen
(G1691A), Prothrombin Mutation (FII-Mutation/
G20210A) (EDTA-Blut/Einverstdndniserkldrung
der Eltern nach Gendiagnostikgesetz erforder-
lich)

o Stoffwechsel und Fettstoffwechsel: Lipoprotein
(a) (Serum), Homocystein (EDTA)
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6.22.5 Beratung und Behandlung

Die meisten Gerinnungsstorungen mit Blutungsnei-
gung im Kindes- und Jugendalter sind in der Regel
angeborene, genetisch determinierte Erkrankungs-
bilder.

Je nach festgestellter Art und Schwere einer Ge-
rinnungsstorung ist eine Therapie indiziert mit
o Faktorkonzentraten,
o DDAVP (Minirin®),
Antifibrinolytika,
e Hamostyptika oder
o ggof. Thrombozytenkonzentraten.

von-Willebrand-Syndrom

e Nach Subtyp-Analyse/Testung der Wirksamkeit
kann DDAVP (Minirin®) bei leichten und mittel-
schweren Formen zur Therapie angewandt wer-
den. (Nebenwirkungen, Kontraindikationen und
Tachyphylaxie beachten!)

 Bei Médchen jenseits der Menarche: unterstiit-
zende, angepasste Verordnung einer hormonel-
len Therapie durch Gynikologie oft zur Unter-
driickung der Schleimhautproliferation und Re-
gelblutung sinnvoll.

e Bei schwereren Formen oder wenn eine Kontra-
indikation fiir DDAVP besteht, lassen sich von-
Willebrand-Faktor-haltige Gerinnungsfaktor-
konzentrate einsetzen. Antifibrinolytika sind ggf.
unterstiitzend anzuwenden.

Hamophilie A oder B

o Schwere Verlaufsform (< 1% Restaktivitit
[RA]): In den ersten Lebensmonaten zunichst
beobachtendes Verhalten, solange keine Blutung
auftritt. Moglichst vor Auftreten der ersten gro-
Beren Blutung bei zunehmender korperlicher Ak-
tivitdt Beginn einer prophylaktischen Behand-
lung mit Faktorkonzentraten.

o Mittelschwere Verlaufsform (1-4 % RA): meist
nur Bedarfsbehandlung mit Faktorkonzentraten
oder Minirin® (DDAVP) bei Himophilie A erfor-
derlich, bei klinisch schwereren Verlaufen ggf.
auch prophylaktische Behandlung.

o Leichte Verlaufsform (5-24 % RA): meist nur
Bedarfsbehandlung mit Faktorkonzentraten oder
Minirin® (DDAVP) bei Himophilie A erforder-
lich.

 Subhdmophilie (25-50 % RA): meist nur Bedarfs-
behandlung mit Faktorkonzentraten oder Mini-
rin® (DDAVP) bei Himophilie A erforderlich.

Seltenere Einzelfaktormangel-
erkrankungen mit Blutungsneigung

Je nach Art und Schweregrad unterschiedliche Be-
handlungskonzepte nach Beratung durch hdmosta-
seologisch erfahrenen Behandler.

Thrombozytopathien

 Nach Testung der Wirksamkeit kann oft DDAVP
(Minirin®) bei leichten und mittelschweren For-
men zur Therapie angewandt werden. (Neben-
wirkungen, Kontraindikationen und Tachyphyla-
xie beachten!)

 Bei Médchen jenseits der Menarche: unterstiit-
zende, angepasste Verordnung einer hormonel-
len Therapie durch Gynikologie oft zur Unter-
driickung der Schleimhautproliferation und Ab-
schwichung der Regelblutung sinnvoll.

e Bei schwereren Formen oder wenn eine Kontra-
indikation fiir DDAVP besteht, kann rekombi-
nanter, aktivierter F. VII als Hochdosis-Therapie
zur Thrombozytenstimulation angewandt wer-
den. Antifibrinolytika sind ggf. unterstiitzend an-
zuwenden.

Die Therapie einer festgestellten Gerinnungsstorung

mit Blutungsneigung sollte immer in Zusammenar-

beit mit einem hamostaseologisch qualifizierten und
erfahrenen Kinder- und Jugendarzt in einer Spezial-
praxis oder -ambulanz erfolgen. An die Verordnung
der Gerinnungspraparate sind besondere Vorschrif-
ten (Chargendokumentation, Wirtschaftlichkeit der

Verordnung, Bezugsweg etc.) gekoppelt. Zudem

sollte der Verlauf der Erkrankung (durch spezielle

klinische und bildgebende Untersuchungen) und die

(ggt. auch supportive) Therapie hierdurch gut doku-

mentiert und moglichst vor Auftreten von Kompli-

kationen regelmiflig angepasst werden.



Thrombophilien

¢ Minimierung von Risikofaktoren: Verzicht auf
Zigaretten, Bewegungsforderung, Vermeiden ei-
ner Ubergewichtsentwicklung, Wahl des Verhii-
tungsmittels (Cave: orale Kontrazeptiva)

o Antikoagulanzien in Absprache mit einem hamo-
staseologisch erfahrenen Kinder- und Jugendarzt,
insbesondere perioperativ

Fallbeispiel

Auflosung

Il Zielfiihrende anamnestische Angaben ergeben
sich in diesem Alter aus der Eigen- und Familien-
anamnese mit dhnlichen Erkrankungsbildern bei
nahen Verwandten; bei einer Jugendlichen mit Hy-
permenorrhd sollte immer an ein von-Willebrand-
Syndrom oder eine Thrombozytopathie gedacht
werden.

Die klinische Untersuchung ist in diesem Fall
meistens nicht so aussagekriftig wie die gute Anam-
nese.

Empfehlungen an die Eltern und die Patientin:
Diagnostik abschliefSen, dann angepasste Therapie
(je nach Ergebnis) mit DDAVP (Minirin®) oder
vWE-haltigen Faktorkonzentraten sowie weitere hi-
mostyptische/antifibrinolytische Mafinahmen im
Blutungsfall. Zur Menstruationskontrolle ist eine
Hormontherapie (,Minipille“) in Absprache mit
Kinder- und Jugendgynikologen absolut sinnvoll.

Operative Eingriffe nur mit Planung durch himo-
staseologisch qualifizierten Arzt. 1l
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6.23.1 Angeborene Herzfehler

Il Fallbeispiel

Schon bei der U2 war bei dem Jungen ein Herzge-
rausch aufgefallen. Im Alter von drei Wochen wird
er zur kardiologischen Diagnostik vorgestellt. Er ist
Kind einer herzgesunden Familie, Schwangerschaft
und Geburt verliefen ohne Probleme, er trinkt gut,
gedeiht und hat keine Zeichen fiir eine hdmodyna-
mische Belastung. Der Sdugling ist rosig, Atmung
und Lunge sind unauffillig, sein Pulsstatus ist nor-
mal und Stauungszeichen bestehen nicht. Das Herz
ist palpatorisch ruhig, die Herztone physiologisch
und iiber dem 3.-4. ICR links hort man ein scharfes
Grad 3/6 lautes frith-mittsystolisches Gerédusch, kein
diastolisches Gerausch. Das EKG ist altersnor-
mal. Nl

Fragen zum Fallbeispiel

 Handelt es sich um einen Herzfehler oder um ein
harmloses Herzgerdusch?

o Wie kann der padiatrische Grundversorger eine
hamodynamische Belastung erkennen?

o Wie wird die Lebensqualitit des Kindes?

 Kann der Arzt die Eltern beruhigen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Herzfehler gehoren zu den haufigsten angeborenen
Fehlbildungen bei knapp einem Prozent der Le-
bendgeborenen. Etwa 10 % der Kinder mit Herzfeh-
lern haben eine Chromosomenaberration und bei
20 % findet man zusitzliche Fehlbildungen. Hat eine
Mutter einen Herzfehler, steigt das Risiko fiir ihr
Kind erheblich. Insbesondere bei Miittern mit Aor-
tenstenose (13-18 %) und AV-Septumdefekt (14 %)
besteht ein hohes Wiederholungsrisiko. Wenn der
Vater oder Geschwister einen Herzfehler haben, be-
steht je nach Herzfehler ein Wiederholungsrisiko
von 1-3%.
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Definition

Hiufigster Vorstellungsanlass zur kinderkardiologi-
schen Untersuchung sind Herzgerdusche. Etwa 70 %
der Neugeborenen und jungen Siuglinge haben ein
Herzgeriusch und bei fast jedem Menschen tritt ir-
gendwann einmal in der Kindheit ein Herzgerdusch
auf. Meist sind die Gerdusche ,,akzidentell“ beim ge-
sunden Kind oder ,funktionell als Ausdruck einer
nichtkardialen Erkrankung mit erhohtem Herzmi-
nutenvolumen. Organische Herzgerdusche sind
Symptome angeborener oder erworbener Herzer-
krankungen.

U)VORSICHT
Insbesondere bei Neugeborenen kénnen kritische Herz-
fehler (> Tab. 6.43) Ubersehen werden, weil die Kinder
noch kein Herzgerdusch haben. Deshalb ist die pulsoxy-
metrische Bestimmung der Sauerstoffsattigung
bei Neugeborenen ein wichtiges Screeninginstrument.

Hiufig werden Kinder und Jugendliche wegen belas-
tungsunabhdngiger prakordialer Schmerzen vorge-
stellt. Weniger als 1% dieser Beschwerden sind kar-
dial bedingt. Vor dem 21. Lebensjahr haben etwa
15% der Menschen Synkopen. Auch wenn diese
meist nicht kardial bedingt sind, sollte eine kardiale
Ursache ausgeschlossen werden.

Herzfehler sind meist angeborene Fehlbildungen
des Herzens und der herznahen arteriellen und ve-

Tab.6.43 Anteil einzelner Herzfehler in %

Ventrikelseptumdefekte (VSD) 31%
Isolierter persistierender Ductus arteriosus 7 %

Vorhofseptumdefekte 7%
Pulmonalstenosen 7%
Fallot-Tetralogie 5,5%
Aortenisthmusstenosen 5-8%
Atrioventikularseptumdefekte 4,8%
Transposition der groBen Arterien 4,5%
Aortenstenosen 3-6%
Hypoplastisches Linksherz 3,8%
Pulmonalatresie mit VSD 2,5-3,4%
Pulmonalatresie mit intaktem 2,4%

Ventrikelseptum

nosen Blutgefifle. Sie konnen auch durch entziind-
lich-degenerative Prozesse oder durch Traumen er-
worben.

Kritische Herzfehler von Neugeborenen (12-
30%) sind solche, die im ersten Lebensmonat symp-
tomatisch werden und unbehandelt im 1. Lebens-
jahr zum Tode fithren. Etwa 77 % der Kinder mit
angeborenen Herzfehlern bendtigen spdter eine
Operation oder Katheter-Intervention, bei 20% ist
ein Eingriff nie nétig und 3 % sind inoperabel.

Klinisches Erscheinungsbild

Nach der Neugeborenenzeit haben die meisten Kin-
der mit Herzfehlern ein Herzgerdusch, insbesonde-
re bei zyanotischen Vitien. Daher haben ansonsten
gesund, aber zyanotisch wirkende Kinder in der Re-
gel eine ,periphere Zyanose®. Die Pulsoxymetrie ist
ein wichtiger Schliissel in der Beurteilung.

Eine hamodynamische Belastung dufert sich all-
gemein in Fiitter- und Gedeihstorungen. Die At-
mung wird erschwert und schnell, die Patienten er-
milden rasch und schwitzen bei leichter Anstren-
gung, Sduglinge beim Trinken.

Bei einem bedeutungsvollen Shunt ist das erhéhte
Schlagvolumen in einer verstirkten Aktivitit des
Herzens zu palpieren. Die Palpation der Pulse gibt
mit der Blutdruckmessung an Armen und Beinen
Auskuntft iiber Koarktationen. Liegt der systolische
Blutdruck an den Armen mehr als 10mmHg iiber
dem Druck an den Beinen, spricht dies fiir eine Aor-
tenisthmusstenose.

Friihsystolische Klickgeridusche deuten auf En-
gen der Aorten- oder Pulmonalklappe hin.

Diagnose und Differenzialdiagnosen

Etwa die Hilfte aller kritischen Herzfehler konnen
heute prénatal durch Ultraschall diagnostiziert wer-
den. Bei einem Viertel fithrt der klinische Befund
nach der Geburt zur richtigen Diagnose und beim
letzten Viertel sind erst weitere diagnostische Maf3-
nahmen erforderlich (> Tab. 6.44).

Erfahrene konnen nach der Neugeborenenzeit
durch die korperliche Untersuchung einen angebo-
renen Herzfehler mit sehr grofler Sicherheit diag-



nostizieren und seinen Schweregrad beurteilen
(Sensitivitit 80,5 %, Spezifitit 90,9 %, positiver Vor-
hersagewert 91,9 %). Eine EKG-Untersuchung ver-
bessert diese Werte nicht. Erworbene, z. B. rheuma-
tische, Herzerkrankungen kann man klinisch weni-
ger sicher diagnostizieren.

Ambulant tatige Allgemeinpédiater sollen in der Lage
sein, Herzgerdusche mit Krankheitswert von akzidentel-
len Herzgerauschen bei gesunden Kindern abzugrenzen.

Akzidentell sind ein:

1. Musikalisches Herzgerausch, linker Sternalrand,
oft beim Aufrichten leiser

2. Pulmonalarterien Stromungsgerausch, rau, links
parasternal, kein Klick

3. Venoses Einstromgerdusch (,Nonnensausen®),
kontinuierliches Gerdusch, verschwindet bei
Kompression der Jugularvene oder Kopfdrehung

4. Gerdusch durch physiologische periphere Pulmo-
nalstenosen bei Neugeborenen, rechts und links
parasternal, in Axillen und Riicken fortgeleitet

5. Akzidentelles supraklavikuldres Gerdusch, arteri-
ell, Aortenbogengefafie, kein Klick
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MERKE
Gerdusche, die rau klingen, holosystolisch sind oder lau-
ter als Grad 3/6 (Schwirren), sind meistens organisch
bedingt. Diastolische Herzgerdusche sind in der Regel
pathologisch.

Zusatzuntersuchungen

Das EKG liefert Hinweise auf Druck- oder Volumen-
belastungen. Bei manchen Herzfehlern ist der QRS-
Vektor verdndert. Ein links iiberdrehter frontaler
QRS-Vektor ist pathognomonisch fiir einen Atrio-
ventikularseptumdefekt (hdufig bei Down-Syn-
drom).

Die Echokardiografie ist mit Doppler- und
Farbdopplerverfahren die wichtigste bildgebende
Methode, um die strukturellen und funktionellen
Verhiltnisse am Herzen darzustellen. Sie ist immer
indiziert, wenn der Verdacht auf einen Herzfehler
besteht. Neben der Morphologie kann die Funktion
des Herzens, z. B. die Wandbewegung, beurteilt wer-
den. Durch Dopplerverfahren erhilt man Riick-
schliisse auf Druckgradienten und im Farbdoppler
wird der Blutfluss direkt sichtbar. Die wesentlichen

Tab.6.44 Differenzierende einfache Untersuchungshefunde

Zyanose

¢ SO, normal — eher peripher bedingt

« SO, erniedrigt (< 90 %) — eher zentral bedingt (Herz oder Lunge)

Verstarkte Aktivitat parasternal

Erhohtes Schlagvolumen rechter Ventrikel (Links-Rechts-Shunt,

Pulmonalinsuffizienz, Trikuspidalinsuffizienz)

Verstarkte Aktivitat lateral

Erhohtes Schlagvolumen linker Ventrikel (Aorteninsuffizienz, Mitral-

insuffizienz, persistierender Ductus arteriosus)

Schwirren

Schwache/fehlende Femoralispulse,
Blutdruckdifferenz oben/unten > 10 mmHg

Zweiter Herzton gespalten

Gerdusch Grad 4/6 oder lauter, fast immer pathologisch
Koarktation

* Atemvariabel? — physiologisch

« Fixiert? — Volumenbelastung des rechten Ventrikels

Zweiter Herzton betont

« Pulmonale Hypertension

« Aorta liegt vorne (Transposition)

Friihsystolischer Klick
Holosystolisches Gerausch
Diastolisches Gerdusch

Kontinuierliches systolisch-diastolisches
Gerdusch

Aorten- oder Pulmonalklappenstenose
Meist pathologisch (VSD)
Meist pathologisch (Aorten- oder Pulmonalinsuffizienz)

* Persistierender Ductus arteriosus, arteriovendse Verbindung
e Als venoses Einstromgerausch physiologisch
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Herzfehler werden sicher erkannt und ihr Schwere-
grad beurteilt. Viele Patienten konnen heute auf der
Basis der echokardiografischen Befunde ohne weite-
re Diagnostik operiert werden. Insbesondere die
transosophageale Echokardiografie ist eine wichtige
Hilfe bei interventionellen Eingriffen.

Die Bedeutung der Rontgen-Untersuchung des
Thorax ist heute sehr begrenzt. Allerdings wird mit
dieser Methode die Lungengefifizeichnung exzellent
abgebildet. Strukturen, Funktion, Volumina und
Shuntgrofien kann man deutlich besser in der kardi-
alen Magnetresonanztomografie erkennen. Diese
ersetzt oft eine Herzkatheter-Untersuchung. Sie er-
fordert jedoch einen ruhigen und kooperativen Pati-
enten oder eine Narkose.

Herzkatheter sind hiufig mehr therapeutische
als diagnostische Mafinahmen. Engen an Gefiflen
und Klappen werden gebessert, Shuntverbindungen
auf der Ebene der Vorhéfe, der Ventrikel und der
groflen Arterien werden verschlossen, Gefifie wer-
den durch Stents offen gehalten und Ersatzklappen
werden eingesetzt.

Lebensqualitat mit angeborenen
Herzfehlern

Auch mit schweren Herzfehlern hat die Mehrzahl
der Kinder eine gute Lebensqualitdt und im Alltag
wenige Einschriankungen. Bei vielen ersetzt ein in-
terventioneller Kathetereingriff eine Operation.
Durch operative, interventionelle und medikamen-
tose Behandlungen erreichen etwa 90% der Kinder
mit angeborenen Herzfehlern das Erwachsenenalter.
Jahrlich werden also iiber 6.000 Betroffene erwach-
sen. Deren Lebensqualitit richtet sich im Wesentli-
chen nach der Grunderkrankung. Im Durchschnitt
empfinden aber Erwachsene mit Herzfehlern ihre
allgemeine Lebensqualitit als gut und schitzen sie
sogar hoher ein als die Durchschnittsbevolkerung.
Mit wenigen Ausnahmen konnen Patienten mit
Herzfehlern normal Sport treiben. Generell gilt: so
viel Sport wie moglich. Einschrankungen werden oft
aus iibergrofler Vorsicht ausgesprochen. Prinzipiell
sind dynamische Sportarten wie Laufen, Badmin-
ton, Tennis giinstiger als statische, wie Geritetur-
nen, Judo, Klettern oder gar Gewichtheben. Hierauf

sollte auch bei der Auswahl der Fitness-Programme
geachtet werden.

Kontaktsportarten wie Kampfsport, Handball, FuBball
etc. sind bei Patienten unter Antikoagulantien gefahrlich.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Nach dem klinischen Befund hat der Junge einen
kleinen Ventrikelseptumdefekt. Da das Herz palpa-
torisch ruhig ist und die Atmung normal, kann man
davon ausgehen, dass der Links-Rechts-Shunt klein
ist. Normale Herztone sprechen fiir einen normalen
Druck im rechten Ventrikel. Somit ist der Defekt
nach dem Kklinischen Befund hdmodynamisch unbe-
deutend. Diese rein klinische Beurteilung hat bereits
eine sehr grofle Sicherheit. Im Farbdoppler-Echo-
kardiogramm stellte sich ein sehr kleiner Defekt im
mittleren Bereich des muskuldren Ventrikelseptums
dar. Der rechte Ventrikel war normal grof8 und nicht
druckbelastet. Solch ein Defekt ist himodynamisch
und daher fiir das Leben des Kindes unbedeutend, er
verschliefit sich sehr oft spontan. Kinderkardiologi-
sche Kontrollen sind daher in der Regel unnotig.
Meist werden sie dennoch empfohlen, wenn das
Herzgerausch weiter besteht, um die Familien zu be-
ruhigen. Eine Endokarditisprophylaxe muss bei die-
sem Herzfehler nicht empfohlen werden. 1l

6.23.2 Herzrhythmusstérungen

Il Fallbeispiel

Die Mutter des sechs Jahre alten Madchens bittet
abends um einen dringenden Hausbesuch, weil ihre
Tochter plotzlich ganz unruhig geworden sei und ei-
nen schnellen Herzschlag habe. Bei der Untersu-
chung war das Médchen éngstlich, blass, die Herz-
frequenz betrug ca. 200/min. Ansonsten bestand
kein pathologischer Organbefund.

Die Situation hat sich wenige Minuten nach Ein-
treffen des Arztes und Trinken von kaltem, kohle-
sdurehaltigem Mineralwasser normalisiert. Das
Kind schlief danach ruhig die ganze Nacht. 1l



Fragen zum Fallbeispiel

e Wie viel Rhythmusstérung ist normal?

 Rhythmusstorungen: Sind sie harmlos oder be-
deutungsvoll?

¢ Sollen Medikamente gegeben werden oder keine?

Darf das Kind Sport treiben?

Stellenwert in der Grundversorgung

Herzrhythmusstorungen bei Kindern sind haufig -
und héufig normal (> Tab.6.45). Jedes 10. Kind
wird bis zum Erwachsenenalter einmal wegen Sto-
rungen des Herzschlages beim Arzt vorgestellt. Am
haufigsten sind Tachykardie oder durch die Atmung
bedingte Storungen des Sinusrhythmus. Viele Kin-
der und Jugendliche mit Herzrhythmusstérungen
konnen von ambulant titigen Allgemeinpéidiatern
richtig erkannt und eingeordnet werden.

Herzrhythmusstorungen konnen angeboren oder
erworben sein. Ebenso konnen sie Ausdruck einer
Erkrankung sein oder Folge eines operativen Ein-
griffs am Herzen. Manchmal verschwinden sie eben-
so rasch, wie sie aufgetreten sind, manchmal aber
bleiben sie und begleiten einen Menschen ein Leben
lang.

Die Bedeutung fiir jeden einzelnen Patienten
muss sorgfaltig bewertet werden, um sich fiir die je-
weils beste Behandlungsalternative zu entscheiden.

Tab.6.45 Herzrhythmusstdrungen bei Kindern und
Jugendlichen

Haufigkeit von Herzrhythmusstérungen

Gelegentliche und gutartige Herzrhyth- ~ 10%
musstorungen

Extrasystolen 5-20%
Pausen 4-8%

Andauernde problematische Herzrhyth- 1%
musstorungen

Supraventrikuldre Tachykardien Prévalenz 2,25/10.000
Supraventrikuldre Tachykardien jéhrliche ~ 13/100.000
Inzidenz

Erworbene Herzrhythmusstérungen (nach - zunehmend

Operationen, Entziindungen)

Genetisch bedingt (Long QT, Brugada- 2/10.000

Syndrom)
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Tab.6.46 Normale Herzfrequenz

Altersabhdngige Herzfrequenz

0-30 Tage 90-180
1-6 Monate 105-185
6—12 Monate 110-170
1-3 Jahre 90-150
Kindergartenkinder 79-140
Schulkinder 65-135
Jugendliche 60-120

Die normale Herzfrequenz ist kein einzelner fester
Wert, sondern sie ist je nach Alter in Bereichen an-
zugeben (> Tab. 6.46).

Definition

Fast jeder Teil des Herzgewebes kann einen Herz-
schlag auslosen und somit als Schrittmacher fungie-
ren. Rhythmusstérungen entstehen durch einen ver-
dnderten Rhythmus des Sinusknotens, durch blo-
ckierte oder veranderte Reizleitung oder durch eine
ektope Schrittmachertitigkeit. Eine Storung liegt
dann vor, wenn die Herzschlagfolge selbststindig
und meist schlagartig umspringt auf eine - voriiber-
gehend oder anhaltend - zu hohe, zu niedrige oder
unregelmafliige Schlagfrequenz, die der gegebenen
Situation nicht angemessen ist, weil weder das Herz
noch der Kreislauf sie fordern.

Manche Rhythmusstérungen sind benigne und
ungefihrlich, andere konnen lebensbedrohlich sein.
Die Storungen konnen nach dem Ort ihrer Entste-
hung - Vorhéfe oder Kammern - beschrieben wer-
den. Man unterscheidet Storungen mit zu schnellem
(tachykardem) oder zu langsamem (bradykardem)
oder solche mit regelmifligem oder unregelmafii-
gem Herzschlag.

Klinisches Erscheinungsbild

Viele Herzrhythmusstérungen werden zufillig ent-
deckt, weil die Patienten keine Symptome haben.
Der Rhythmus ist zu schnell, zu langsam oder unre-
gelmaflig.
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Héufige Vorstellungsanldsse zur Abklarung sind
Herzklopfen oder schneller Herzschlag. Verbunden
mit Thoraxschmerzen, Synkopen, Schwindel oder
Leistungsknick sind diese anamnestischen Angaben
alarmierend. Werden anamnestisch Familienange-
horige mit Herzrhythmusstérungen oder plotzli-
chen Todesfillen identifiziert, ist eine baldige Abkla-
rung dringend erforderlich. Rhythmusstorungen bei
Kindern nach Herzoperationen oder im Rahmen
von Erkrankungen sind immer ernsthaft.

Diagnose und Differenzialdiagnosen

Neben der Anamnese und einer ausfiithrlichen klini-
schen Untersuchung wird bei Patienten mit Herz-
rhythmusstorungen in der Regel ein EKG abgeleitet.
Eine Uberweisung zum Kinderkardiologen erfolgt,
wenn die Untersuchung nicht sicher zu Diagnose ei-
ner gutartigen Rhythmusstorung fithrt. Dann sind
eine Echokardiografie und ggf. Belastungs- oder
Langzeit-EKG notwendig oder eine langerfristige
Registrierung des Rhythmus mit einem Event-Re-
corder.

Asymptomatische Patienten

In der Praxis kann man sich mit grofSer Sicherheit
von der Anamnese und dem Vorstellungsanlass lei-
ten lassen. Bei asymptomatischen Kindern ohne be-
lastende Anamnese ist die Rhythmusstérung wahr-
scheinlich gutartig. Die haufigsten Diagnosen sind:
e Sinusarrhythmien

e Supraventrikuldre Extrasystolen

e Ventrikuldre Extrasystolen

Sinusarrhythmien

Atemabhéngige Sinusarrhythmien (Ausatmung
langsamer, Einatmung schneller) sind bei Kindern
normal und bediirfen keiner weiteren Abkldrung.
Eine Sinustachykardie ist bei Fieber und emotiona-
lem Stress physiologisch. Korperliche Belastung,
Sympathomimetika und Hyperthyreosen erhdhen
ebenfalls die Sinusfrequenz.

MERKE
Sinustachykardien sind in Ruhe in der Regel nicht schnel-
ler als 150—180/min. Herzfrequenzen dariiber mssen
weiter abgeklart werden.

Supraventrikuldre Extrasystolen

Einzelne supraventrikulde Extrasystolen sind bei
herzgesunden Kindern normal. Im Zusammenhang
mit Zeichen eines Virusinfekts muss man an eine
Myokarditis denken.

Ventrikulare Extrasystolen

Ventrikuldre Extrasystolen sind bei herzgesunden

Kindern in Ruhe ebenfalls hiufig und unbedeutend.

Sie konnen vereinzelt, aber auch gehauft in Bigemi-

nus- oder Trigeminusform auftreten. Kriterien fiir

gutartige ventrikuldre Extrasystolen sind:

* Gesundes Herz mit normaler Ventrikelfunktion

o Extrasystolen gleichen Ursprungs (monomor-
phes Bild)

o Langes Koppelungsintervall (kein R auf T-Phano-
men)

o Extrasystolen werden unter Belastung weniger
oder verschwinden

o Kein Auftreten in Couplets, Salven oder kurzen
Tachykardien

Extrasystolen, die diese Kriterien nicht vollstindig

erfiillen, miissen weiter abgeklart werden.
Kinder und Jugendliche mit benignen ventrikula-

ren Extrasystolen konnen normal Sport treiben.

")VORSICHT
Symptome wie Synkopen, Schwindel oder Leistungsknick
sind im Zusammenhang mit Herzrhythmusstérungen
Alarmsignale und sprechen gegen eine gutartige Rhyth-
musstorung.

Symptomatische Patienten

Symptomatische Kinder, Patienten nach Herzopera-
tionen oder interventionellen Eingriffen und solche
mit einer belastenden Anamnese haben hiufig be-
deutungsvolle Rhythmusstérungen. Eine Betreuung
durch Kinderkardiologen ist in der Regel nétig.



Hiufige Diagnosen sind:

o Supraventrikuldre Tachykardien unterschiedli-
cher Ursache

e Bradykarde Herzrhythmusstorungen (Blockie-
rungen auf Ebenen des Vorhofes, AV-Knotens
und ventrikuldren Leitungsbahnen)

* Genetisch bedingte Rhythmusstorungen (Long-
QT-Syndrom, Short-QT-Syndrom, Brugada-Syn-
drom, WPW-Syndrom)

Supraventrikuldre Tachykardien

Die haufigste Diagnose bei symptomatischen Kin-
dern ist eine supraventrikulire Tachykardie ver-
schiedener Ursache. Meist handelt es sich um Re-
Entry-Tachykardien tiber zusétzliche Leitungsbah-
nen, am hiufigsten um ein WPW-Syndrom. Die
Herzfrequenz ist meist hoher als 180/min. Neugebo-
rene und junge Sduglinge entwickeln aufgrund der
hohen Herzfrequenz innerhalb kurzer Zeit eine
Herzinsuffizienz. Altere Kinder und Jugendliche
sind nicht akut gefihrdet. Sie klagen iiber Herzklop-
fen und Herzrasen, gelegentlich in Zusammenhang
mit emotionalem oder korperlichem Stress, das
meist spontan wieder verschwindet. Hiufige und
anhaltende supraventrikuldre Tachykardien kénnen
zu einer Tachykardie-induzierten Kardiomyopathie
mit verminderter Ventrikelfunktion fithren, insbe-
sondere bei selteneren Tachykardie-Formen mit we-
nig erh6hter Herzfrequenz, die aus diesem Grunde
tibersehen werden konnen.

Manche Formen von supraventrikuldren Tachy-
kardien verschwinden im ersten Lebensjahr. Sdug-
linge und Kleinkinder werden in der Regel medika-
mentds behandelt. Bei élteren Kindern (iiber 15kg
KG) und Jugendlichen werden akzessorische Lei-
tungsbahnen durch Hochfrequenz- oder Kryothera-
pie abladiert.

Reizleitungsblockaden
AV-Uberleitung

Viele Menschen haben eine mit dem Alter zuneh-
mende zeitweilige oder andauernde Uberleitungs-
storung der Impulse von den Vorhéfen auf die Kam-
mern (AV-Block). In Situationen mit erhéhtem Va-
gotonus, z.B. im Schlaf oder bei Sportlern, ist ein
AV-Block I° oder II° physiologisch.
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Bei Autoimmunerkrankungen einer Mutter (z.B.
Lupus erythematodes oder Sjogren-Syndrom) kann
das Reizleitungssystem des Feten geschidigt wer-
den, wodurch ein AV-Block entsteht. Die Herzinsuf-
fizienz hierdurch ist eine Differenzialdiagnose des
Hydrops fetalis. Symptomatische AV-Blockierungen
entstehen hiufig nach Herzoperationen oder Kathe-
tereingriffen. Sie konnen auch Folge einer Entziin-
dung, von Medikamenten, einer Koronarerkran-
kung oder einer Systemerkrankung sein.

MERKE
Bei angeborenem AV-Block muss die Mutter ggf. auf das
Vorliegen einer Autoimmunerkrankung untersucht wer-
den.

Patienten mit AV-Block I° und II° sind meistens
asymptomatisch. Sie werden regelmaflig kontrol-
liert, eine Therapie richtet sich gegen behandelbare
Ursachen. Bei einem AV-Block II° Mobitz II muss
man einen Ubergang in einen totalen AV-Block
(1I1°) befiirchten.

Patienten mit AV-Block III° werden héufig mit ei-
nem Schrittmacher versorgt, um einen plétzlichen
Herztod oder eine Herzinsuffizienz zu verhindern.

Intraventrikulare Leitung

Komplette Blockierungen des rechten oder des lin-
ken Tawara-Schenkels sind bei Kindern meist Folge
einer Herzoperation. Nach Operation einer Fallot-
Tetralogie hat der iiberwiegende Teil der Patienten
einen kompletten Rechtsschenkelblock, nach Ver-
schluss eines VSD sind es 20-50 %. Der linke Tawa-
ra-Schenkel wird gelegentlich bei Operationen im
Ausflusstrakt des linken Ventrikels geschadigt. An-
dere Ursachen sind entziindliche oder degenerative
Herzerkrankungen, Volumenbelastungen oder Er-
krankungen der Koronararterien. Da der links ante-
riore Tawara-Schenkel und der rechte Tawara-
Schenkel gemeinsam aus der linken Koronararterie
versorgt werden, ist ein bifaszikuldrer Block gemein-
same Folge einer Ischdmie in diesem Bereich.

Ein ,.inkompletter Rechtsschenkelblock mit Rsr'-
Konfiguration in Ableitung V1 ist insbesondere bei
schlanken Kindern und Jugendlichen normal. Bei ei-
ner Volumenbelastung des rechten Ventrikels (ASD
I, Lungenvenenfehlmiindung) ist das QRS-Muster
rsR. Patienten mit AV-Septumdefekten und Tri-




336 6 Akute Vorstellungsanlasse

kuspidalatresien haben eine atypische Lage des Reiz-
leitungssystems und deswegen das Bild eines links-
anterioren Hemiblocks mit iiberdrehtem Linkstyp.

Kinder mit isolierten Schenkelblocken miissen
nicht behandelt werden. Bei zunehmender Blockbil-
dung entsteht ein AV-Block III°, und die Patienten
werden entsprechend versorgt.

Genetisch bedingte Rhythmusstérungen

Eine grofle Anzahl von Genen beeinflussen iiber die
Steuerung von Jonenkanilen (Natrium, Kalium, Kal-
zium) Depolarisation und Repolarisation des Myo-
kards. Storungen der Ionenkanale konnen zu lebens-
bedrohlichen Stérungen des Herzrhythmus fithren.

Long-QT-Syndrom (LQTS)

Zehn verschiedene Typen werden nach Genloci be-
troffenen Ionenkanilen und assoziierten Anomalien
unterschieden. Gemeinsam ist ihnen die Verlinge-
rung der frequenzkorrigierten QTc-Zeit tiber 0,46
Sekunden. Eine QT-Verlidngerung ist jedoch manch-
mal erst unter Belastung nachweisbar. Die Betroffe-
nen sterben hiufig als Jugendliche und junge Er-
wachsene durch ventrikulidre Tachyarrhythmien, die
durch korperliche Belastung oder emotionalen
Stress ausgelost werden. Bei einem kleineren Teil ist
der Risikofaktor die niedrige nichtliche Herzfre-
quenz. Wenn Kinder Bewusstseinsstorungen haben
oder unklare Krampfanfille, muss ein LQTS ausge-
schlossen werden. LQTS sind haufig Ursache fiir ei-
nen plétzlichen Herztod. Schitzungen in den USA
ergeben dort 4.000 Todesflle jahrlich.

U)VORSICHT

Eine Belastungsuntersuchung von Patienten mit Ver-
dacht auf QT-Verlangerung darf nur in Reanimations-
und Defibrillationsbereitschaft erfolgen.

Die Patienten diirfen keinen Leistungssport treiben
und nur unter Aufsicht ins Wasser. Betreuungsper-
sonen miissen in kardiopulmonaler Reanimation
geschult werden. Die Verordnung eines automati-
schen externen Defibrillators, wie er bereits an vie-
len offentlichen Plitzen zu finden ist, ist bei diesen
Patienten eine sinnvolle Mafinahme, wenn noch kei-
ne Indikation fiir die Implantation eines Defibrilla-
tors besteht.

Eine grofle Anzahl von Medikamenten verlingern
die QT-Zeit, ebenso Storungen im Elektrolythaus-
halt. Auch bei endokrinologischen Erkrankungen,
Kardiomyopathien und Myokarditiden kann die
QTc-Zeit negativ verdndert sein. Daher sollten im
Verdachtsfall immer eine Echokardiografie erfolgen
und zumindest die Elektrolyte, Schilddriisenpara-
meter und Troponin bestimmt werden.

Short-QT-Syndrom

Diese Storung mit einer QTc-Zeit unter 0,33 Sekun-
den ist sehr selten. Teilweise haben die Patienten
schon frith Vorhofflimmern, in der Familienanam-
nese sind hiufig plotzliche Todesfille.

Brugada-Syndrom

Die Patienten haben ein pathognomonisches EKG
mit atypischem Rechtsschenkelblock und ein erhoh-
tes Risiko fiir pl6tzliche Todesfélle durch ventrikuli-
re Tachyarrhythmien. Da bei einem Teil der Patien-
ten das native EKG unauffillig ist, sind im Zweifels-
fall Provokationstests erforderlich.

MERKE

Bei allen Patienten mit genetisch bedingten Rhythmus-
stérungen missen die nahen Verwandten untersucht
werden.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Am nichsten Tag wurde bei dem Kind ein EKG ab-
geleitet. Dieses zeigte den typischen Befund eines
WPW-Syndroms (> Abb. 6.90). Ein solches war be-
reits bei mehreren Familienmitgliedern bekannt. Da
die Episoden von supraventrikuldren Tachykardien
iiber mehrere Jahre sehr selten waren, nach kurzer
Zeit spontan sistierten und das Kind nicht belaste-
ten, wurde zunichst keine Behandlung durchge-
fithrt. Die linksventrikuldre Funktion blieb unge-
stort.

Im Jugendlichenalter héuften sich die supravent-
rikuldren Tachykardien und die Patientin fiihlte sich
beeintrichtigt. Nach einer elektrophysiologischen
Untersuchung mit anschlieSender komplikationslo-
ser Katheterablation blieb sie symptomfrei. Das EKG
war normalisiert.



f

Abb.6.90 EKG-Ableitung V2 bei WPW-Syndrom Typ A (pa-
rasternal positiv), der Pfeil markiert eine , Deltawelle” [P298]

6.23.3 Bluthochdruck

Il Fallbeispiel

Vater und Grofimutter des 16 Jahre alten Leistungs-
sportlers (Mountain running) haben einen erhhten
Blutdruck. Bei der sportérzlichen Untersuchung des
sehr muskul6sen und etwas tibergewichtigen Ju-
gendlichen ist der RR 160/90 mmHg. Abgesehen von
einer leichten atopischen Dermatitis ist er korper-
lich gesund. Er verneint, Drogen oder muskelauf-
bauende Priparate zu nehmen. EKG und Echo-
kardiogramm sind normal. 1l

Fragen zum Fallbeispiel

o Handelt es sich um einen ,,Arztpraxishochdruck®
oder eine Hochdruckkrankheit?

e Primire oder sekundire Hypertonie?

o Wann ist eine medikamentose Therapie erforder-
lich?

o Darf der Jugendliche weiter Leistungssport be-
treiben?

Definition

Bei Kindern und Jugendlichen liegt ein Bluthoch-
druck 1° vor, wenn die 94. Perzentile des alters- oder
lingenbezogenen Normalwertes anhaltend iiber-
schritten ist. Bei Werten von 5mmHg oberhalb der
99. Perzentile besteht ein Bluthochdruck 2°. Liegen
die Werte iiber den Normalwerten von Erwachsenen
(130/85 mmHg), besteht immer ein Bluthochdruck.
Werte von der 90. bis zur 94. Perzentile werden als
hochnormal bezeichnet.
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Stellenwert in der Grundversorgung

Nach dieser statistischen Definition haben wenigs-
tens 5% aller Kinder und Jugendlichen einen Blut-
hochdruck, der weiter abgeklart werden muss. Bei
Ubergewichtigen muss man mit einer wenigstens
doppelt so hohen Inzidenz rechnen. Bluthochdruck
ist ein wesentlicher Risikofaktor fiir kardiovaskuldre
Erkrankungen. Bereits im Kindes- und Jugendli-
chenalter kann man bei Hochdruckpatienten eine
Verdickung der Arterienwénde finden.

Kinder mit unterschiedlichen Grunderkrankun-
gen haben ein erhohtes Risiko einer Bluthochdruck-
krankheit. Dazu geh6ren Adipositas, Frith- oder
Mangelgeburtlichkeit, perinatale Komplikationen,
intrakranielle Druckerhéhung, Herz-Kreislauf-Er-
krankungen, chronische Nierenerkrankungen, en-
dokrinologische Erkrankungen, Z.n. Organtrans-
plantation, Systemerkrankungen (Diabetes mellitus,
tuberdse Sklerose, Neurofibromatose, Turner-Syn-
drom). Blutdruckwirksame Medikamente: Steroide
(einschl. Anabolika), NSAID, B-Mimetika, Calcineu-
rin-Inhibitoren, Erythropoetin, zentrale Stimulanti-
en, trizyklische Antidepressiva, Antipsychotika, Ab-
fithrmittel, Ovulationshemmer, exzessiver Konsum
von Glycyrrhizinsdure (Lakritze), Drogenabusus,
Schlafapnoe.

Klinisches Erscheinungsbild

Kopfschmerzen, Schwindel, Nasenbluten, Lern-
oder Konzentrationsstérungen oder Ohrgerdusche
konnen klinische Zeichen fiir einen erhéhten Blut-
druck sein. Allerdings klagen viele Patienten tiber
keine hinweisenden Symptome.

Diagnose und Differenzialdiagnosen

Regelmiflige standardisierte Blutdruckmessungen
sind bei Kindern ab dem Alter von drei Jahren sinn-
voll. Erh6hte Werte werden mehrfach kontrolliert,
um eine dauerhafte Erhéhung zu dokumentieren.
Die Verdachtsdiagnose muss mit einer ambulanten
24-Stunden-Blutdruckmessung verifiziert werden.
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Die Basisdiagnostik umfasst eine ausfiihrliche
Anamnese, die korperliche und neurologische Un-
tersuchung. Blutbild, Serumelektrolyte, Nieren- und
Schilddriisenparameter, Triglycerin, Cholesterin,
LDL-/HDL-Cholesterin und ein Urinstatus miissen
untersucht werden.

Niere und ableitende Harnwege werden sonogra-
fisch untersucht einschliefllich einer Doppler-Unter-
suchung der extra- und intrarenalen Arterien. In der
Abdomensonografie werden Tumore z.B. der Ne-
benniere ausgeschlossen.

Eine kinderkardiologische Untersuchung soll
zum Nachweis von Verdnderungen mit Hypertonie-
assoziation (Aortenisthmusstenose) durchgefiihrt
werden und um Sekundirschdden festzustellen.
Ebenso eine augendrztliche Untersuchung des Fun-
dus.

Wenn in der Basisdiagnostik Hinweise auf eine se-
kundidre Hypertonie bestehen, ist meist eine weiter-
filhrende Diagnostik erforderlich. Diese beinhaltet
eine detaillierte nephrologische und endokrinologi-
sche Abkldrung mit Bestimmung der Metanephrine
im Plasma, Cortisol im 24-h-Urin, Renin. Eine
Schlafapnoe wird polysomnografisch ausgeschlossen.

Beratung und Behandlung

Insbesondere um spiteren kardiovaskuldren Er-
krankungen vorzubeugen und um Schiden an den

Tab.6.47 Antihypertensiva der ersten Wahl

Endorganen zu verhindern, ist es wichtig, den Blut-
druck nach Moglichkeit zu normalisieren.

Bei sekundiren Hypertonieformen behandelt
man in der Regel zunichst die ursichliche Erkran-
kung und beobachtet den Effekt auf den Blutdruck.

Vor Beginn einer medikamentdsen Behandlung
des Bluthochdrucks sollte der Patient seinen Le-
bensstil dndern. Mehr Bewegung, eine sparsame
Verwendung von Kochsalz und der Abbau von
Ubergewicht sind die wesentlichen Elemente. Sofern
keine gravierenden anderen Probleme wie Diabetes,
Endorganschiden, ein hohes kardiovaskulires Risi-
ko oder starke subjektive Symptome bestehen, kann
man hierunter den Blutdruckverlauf sechs Monate
beobachten. Bleibt der Blutdruck im 24-Stunden-
Profil weiter erhdht, erfolgt eine medikamentése Be-
handlung. Begonnen wird mit einer Monotherapie,
wobei der Effekt der einzelnen Substanzgruppen
nicht unterschiedlich ist (> Tab.6.47). Ziel ist, den
Blutdruck unter die 90. Perzentile zu senken. Bei Pa-
tienten mit chronischer Niereninsuffizienz wird ein
Blutdruck < 70. Perzentile angestrebt und eine wei-
tere Absenkung < 50. Perzentile, wenn zusétzlich ei-
ne Proteinurie besteht. Kann der Blutdruck mit ei-
ner Monotherapie nicht in den angestrebten Bereich
abgesenkt werden, ist eine Kombination von zwei
oder drei Priparaten mit unterschiedlichem Wirk-
prinzip moglich und erforderlich. Dies ist insbeson-
dere bei Patienten mit sekunddrem renalem Hyper-
tonus gelegentlich der Fall.

empfohlene Tagesdosis oral

Captopril 0-12 Monate: 3 x 0,15mg/kg
12 Monate bis 18 Jahre: 3 x 0,3 mg/kg
Enalapril 6-18 Jahre und 20-49kg: 1 x 2,5mg (max. 20mg)
6—18 Jahre ab 50kg: 1 x 5mg (max. 40 mg)
Lisinopril 6-16 Jahre und 20-50kg: 1 x 2,5mg (max. 20mg)
6-16 Jahre ab 50kg: 1 x 5mg (max. 40 mg)
Losartan 616 Jahre und 20-50kg: 1 x 0,7 mg/kg (max. 25-50 mg)
6-16 Jahre ab 50kg: 1 x 50mg (max. 1,4 mg/kg oder 100 mg)
Valsartan 618 Jahre und < 35kg: 1 x 40mg (max. 80 mg)
6—18 Jahre und 35-80kg: 1 x 80 mg (max. 160 mg)
Amlodipin 617 Jahre 1 x 2,5mg (max. 5mg)

Metoprololsuccinat

ab 6 Jahre 1 x 0,95 mg/kg (max. 47,5mg)

Fiir Kinder zugelassene orale Antihypertensiva (nach AWMF-Leitlinie , Arterielle Hypertonie im Kindes- und Jugendalter")
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Abb.6.91 24-Stunden-Blutdruck- e ~ A
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Bei den seltenen hypertensiven Notfillen ist eine
sofortige Behandlung nétig, der Blutdruck soll aber
in den ersten 6-8 Stunden um nicht mehr als 25-
30 % des Ausgangswertes abgesenkt werden.

Die AWMEF-Leitlinie ,,Arterielle Hypertonie im Kin-
des- und Jugendalter® ist als weiterfithrende Litera-
tur ausdriicklich empfohlen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

Im 24-Stunden-Profil war der Blutdruck systolisch
und diastolisch erhdht (> Abb. 6.91). Umfangrei-
che Blutuntersuchungen erbrachten keinen Hinweis
auf eine sekunddre Hypertonie bei dem Jugendli-
chen. Nierenarterienstenosen wurden dopplersono-
grafisch ausgeschlossen. Die Sportmedizin riet zu
einer Gewichtsreduktion und zu weiterem Training
und Wettkimpfen. Da der Blutdruck sechs Monate
spéter trotzdem erhoht blieb, erhielt der Patient Lisi-
nopril. Darunter sind die Werte stabil im Normalbe-
reich. 1l
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6.24 ,Die Hormone”
Klaus Rodens

6.24.1 Wachstumsstérungen:
»ZU klein oder zu grof3?”

Il Fallbeispiel

Die Eltern der gerade eben sechsjahrigen Anna ma-
chen sich Sorgen wegen der zu geringen Korpergro-
BBe. Sie misst 106 cm (ca. 2 cm < 3. Perz.) mit propor-
tioniertem Wuchs (Sitzhohe 57 cm). Als Neugebore-
nes aus der 39. SSW hatte sie ein Geburtsgewicht
von 3.000 g (ca. 25. Perz.) und einer Kérperlidnge von
48 cm (ca. 10. Perz.). Bisher ist sie immer gesund ge-
wesen und zeigt keinerlei klinische Auffilligkeiten.
Bei der U8 mit vier Jahren war sie 94cm grofd (ca.
Icm < 3. Perz.), bei der U9 vor einem Jahr 101 cm
(ca. Iem < 3. Perz.). Ihr siebeneinhalbjdhriger Bru-
der ist 120 cm grof3 (10.-25. Perz.). Die Korpergro-
Ben der Eltern betragen 154 cm (Mutter) und 168 cm
(Vater). N

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Angaben sind fiir die Ursache des Klein-
wuchses maf3geblich?

o Welche Mafinahmen ergeben sich aus der Auf-
talligkeit?

Stellenwert in der Grundversorgung

Fragen zu Wachstumsproblemen gehéren zu den
weniger haufigen, aber regelmifligen Vorstellungs-
anldssen in der grundversorgenden padiatrischen
Praxis. Oft verbergen sich hinter den konkreten Fra-
gen der Eltern auch grundsitzliche Sorgen hinsicht-
lich einer normalen Entwicklung des Kindes, auf die
in der Praxis auf der Grundlage einer rationalen Dia-
gnostik addquat eingegangen werden muss.
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Das auxologische Kapitel (> Kap. 3.1) im vor-
liegenden Handbuch widmet sich grundsitzlichen
Fragen des Wachstums und seiner Abweichungen.
Auflerdem liefert der Autor (M. Hermanussen) dort
ein modernes Instrumentarium zur prézisen Beur-
teilung von Wachstumsverldufen.

Im vorliegenden Text wird auf die notwendigen
differenzialdiagnostischen und - wo méglich - the-
rapeutischen Uberlegungen bei auffilligem Wachs-
tumsverlauf eingegangen.

Definition

Alle Kinder, deren Korperhdhe oder -linge unter-
halb des 3. Perzentils ihres Geschlechts- und Alters-
kollektivs liegt, sind kleinwiichsig, oberhalb des 97.
Perzentils hochwiichsig. Dieses statistische Kriteri-
um erfiillen bei Benutzung aktueller Referenzdaten
jeweils 3 % aller deutschen Kinder. Kleinwuchs kann
(wie Grofiwuchs) bei Geburt vorliegen oder entsteht
spater durch zu langsames (schnelles) oder zu frith
(spdt) endendes Wachstum.

Der Wachstumsverlauf ist dabei oft ondulierend
um eine (virtuelle) Perzentilenkurve und praktisch
nie streng auf immer der gleichen Perzentile.

Klinisches Erscheinungsbild

Den meisten wachstumsauffalligen Kindern und Ju-
gendlichen liegen Varianten ohne Krankheitswert
zugrunde. Die klassischen beiden Normvarianten
sind der familidre Klein- oder auch Hochwuchs so-
wie die konstitutionelle Entwicklungsverzoge-
rung.

Kinder mit familidrem Kleinwuchs wachsen per-
manent unterhalb der 3. Perzentile, aber perzenti-
lenparallel (normale Wachstumsgeschwindigkeit)
innerhalb ihres Zielgrfenbereichs. Analog gilt das
auf den oberen Perzentilenrangen fiir den familidren
Hochwuchs.

Die konstitutionelle Entwicklungsverzégerung
(KEV) zeichnet sich durch eine sehr niedrige
Wachstumsgeschwindigkeit im Kleinkindesalter
aus. Der in der ersten Dekade und dariiber hinaus zu
beobachtende Korpergrofienriickstand wird jedoch
mit Verspitung durch ein langeres Wachstum vor

dem Hintergrund von verzogerter Skelettreifung
und Pubertit (retardiertes Knochenalter!) wieder in
den elterlichen Zielgrofenbereich aufgeholt.

Anamnestische Hinweise auf einen spiten Puber-
tatseintritt von Vater und Mutter miissen erfragt
werden und sind oft hilfreich.

Echte Wachstumsstorungen unterscheiden sich
quantitativ (zu groB oder zu klein bzw. zu friih oder zu
spat fiir das Alter) oder qualitativ (Proportionen) vom
normalen Verlauf.

Wachstumsstorungen gibt es nicht selten auch ohne
eine endokrine Ursache.

Entsprechend der Vielfalt wachstumsbeeintriach-
tigender Syndrome oder chronischer Krankheiten
miissen bei der Abkldrung von Kleinwuchs zahlrei-
che klinische Auffilligkeiten mitberiicksichtigt wer-
den. Die wichtigsten Differenzialdiagnosen sind in
> Kap. 3.1 aufgefiihrt.

Mit einfachen Mitteln kann z.B. bei den hdufigen
Kleinwuchs- und Reifeabklarungen in der Praxis ei-
ne rationale Differenzialdiagnostik (siehe unten) ge-
fithrt werden.

Zu den Schliissel-Instrumentarien gehoren:

o Spezifische anamnestische Daten

o Klinische Auffilligkeiten

¢ Die Wachstums- und Wachstumsgeschwindig-

keitskurve des Kindes (> Kap. 3.1)

o Der aktuelle Stand der pubertiren Reifezeichen
nach Tanner (siehe Anhang)
« Die Elterngroflen (und die daraus abzuleitende

Elternzielgrofle, > Kap. 3.1).

Die Bestimmung des Knochenalters (nach den Tabel-
len von Bayley und Pinneau) als Indikator fiir das bio-
logische (vs. kalendarische) Alter erginzt zusammen
mit Laborparametern (siehe unten) die Abklarung.

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Wachstum (endokrine und nichtendokrine
Ursachen)

Ausgangspunkt ist immer ein auffalliges Wachstum/
Wachstumsgeschwindigkeit. Endokrine Ausloser
stellen dabei nur einen Teil der Ursachen dar. Des-



halb sind immer auch die nichtendokrinen Wachs-
tumsstorungen mit zu betrachten.

Grundsitzlich unterscheidet man primidre und
sekundire Kleinwuchsformen.

* Primarer Kleinwuchs: von Geburt an vorhanden,
genetisch oder pra-/perinatal verursacht

« Sekundérer Kleinwuchs im Laufe der Entwicklung
entstanden (, Perzentilenknick")

Die Unterscheidung zwischen einem proportionier-
ten und disproportionierten Kleinwuchs ist diffe-
renzialdiagnostisch ebenfalls wichtig. Im zweiten Fall
isti.d.R. das Extremitatenwachstum gegeniiber dem
Korperstammwachstum stirker beeintrachtigt und
oft ein Hinweis auf eine Skelettdysplasie oder meta-
bolische Wachstumsstérungen. Die Sitzhohe (siehe
Anhang) gibt hier entscheidende Hinweise.

Steht bei der Wachstumsstérung eine mangelhaf-
te Gewichtszunahme im Vordergrund (Gedeihsto-
rung), muss differenzialdiagnostisch an ein deutlich
breiteres Krankheitsspektrum (viele chronische
Grunderkrankungen) gedacht werden (> Kap. 5.8
und > Kap. 6.14 Gedeihstorungen).

Auch beim Hochwuchs gibt es Formen, die von
Geburt an vorhanden sind (selten, z.B. Sotos-Syn-
drom oder familidre Hochwuchsformen), und ande-
rerseits sekundire Krankheitsbilder (z.B. wachs-
tumshormonproduzierende Tumoren oder Funkti-
onsstérungen der Nebennierenrinde), bei denen es
erst spater zu einer Beschleunigung des Wachstums
kommt. Die wichtigsten Differenzialdiagnosen sind
ebenfalls in > Kap. 3.1 aufgefiihrt.

Basislabor (Wachstumsstdrung)

* bei V.a. Hormonstorung: IGF-1, IGF-BP3, TSH, fT,, fTs,
* bei V. a. nichtendokrine Stdrungsbilder: Kreatinin, Fer-
ritin, Eisen, Blutbild, Gewebe-Transglutaminase-Anti-

korper, IgA

Erweitertes Labor

« Cortisol, 17a-OH-Progesteron, Prolaktin, Kalzium,
Phosphat, alk. Phosphatase, Parathormon, Vitamin-D-
Metabolite (25-Hydroxyvitamin D, 1,25 [OH]2-Vitamin
D), Elektrolyte

* Bei Dysmorphiebildern und ungeklartem Kleinwuchs:
ggf. molekulargenetische Untersuchungen

Knochenalterbestimmung
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MERKE
Bei einem unerklarten Kleinwuchs sollte immer auch eine
genetische Abkldrung erwogen werden!
Verstarkte Hinweise auf eine genetische Ursache erge-
ben sich insbesondere bei:
« Intrauterinem Kleinwuchs mit postnatal deutlich
anhaltender Wachstumsstérung
« Disproportioniertem Kleinwuchs (,Sitzriesen” bei
relativ verkiirztem Extremitatenwachstum)
« Zusatzlichen syndromalen Auffélligkeiten, insbe-
sondere fazialen Dysmorphien
« Begleitenden Entwicklungsstorungen (Sprache,
Motorik, Verhalten, Kognition)
« Auffalligem Stammbaum mit weiteren kleinwich-
sigen Verwandten
« Begleitender sonst nicht erklarbarer Gedeihsté-
rung oder massiver Adipositasentwicklung

Die wichtige erweiterte hormonelle Differenzialdia-
gnostik ist die Domane der spezialisierten Kinderen-
dokrinologie und beinhaltet z. B. Stimulations- und
Funktionstests zur Wachstumshormonausschiit-
tung.

Beratung und Behandlung

Behandlungsmoglichkeiten bei Klein- und Hoch-
wuchs erfordern spezialisierte endokrinologische
Erfahrung. Die Substitutionstherapie bei Wachs-
tumshormonmangel wird deshalb in aller Regel in
Kooperation mit dem pidiatrischen Spezialisten
durchgefiihrt.

Wichtig zu wissen ist, dass kleinwiichsige Patien-
ten mit folgenden Diagnosen von einer Wachstums-
hormontherapie profitieren:

e Wachstumshormonmangel

e Chronische Niereninsuffizienz

e Ullrich-Turner-Syndrom

e Prader-Willi-Syndrom

» Mangelgeborene unter definierten Voraussetzun-
gen ab vier Jahren

Geburtslinge und/oder -gewicht < -2 SD

— Chron. Alter > 4 Jahre

Korperhohen-SDS < -2,5

Wachstumsgeschwindigkeit-SDS < 0 (kein

Aufholwachstum)

Aktueller Kérperhohen-SDS > 1,0 unterhalb

des elterlichen Zielhohen-SDS (Ausschluss

familidrer Kleinwuchs)
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Ebenfalls in den Aufgabenbereich des padiatrischen
Endokrinologen gehért die hormonelle Wachs-
tumsbremsung bei extremen Hochwuchsformen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

« Diagnose: familidrer Kleinwuchs
o Zielfithrende anamnestische Angaben:

- Aktuelle Kérpergrofie 106 cm (ca. 2cm < 3.
Perz. bzw. -2,3 SDS unter der durchschnittli-
chen Médchengrofle mit 6 J.)

- Gleichbleibendes Wachstum (6 cm/anno =
25.P.) ohne signifikanten Arrest

- Vereinfachte geschlechtskorrigierte mittlere
Elterngrofle (nach Tanner):
154,5cm = 3.-10. Perz.

 Berechnung der Zielgrofle nach korrigierter Tan-

ner-Methode (> Kap. 3.1):

- Weibliches Populationsmittel (168,2 cm) mi-
nus Zielgrofle nach Tanner (154,5cm) =
-13,7cm

- Wert multipliziert mit Faktor 0,72 = -9,9cm
(Rechenweg > Kap. 3.1)

— Anna bleibt 9,9 cm kleiner als das Bevolkerungs-
mittel mit einer Zielhdhe von 158,3 cm = -1,55 SDS
 Berechnung der Zielgréfle nach der SDS-Metho-

de (> Kap. 3.1):

— Elterliche SDS-Abweichung von der mittleren
Erwachsenengréfie: Vater: -1,87 SDS, Mutter:
-2,22 SDS

— Zielgrofen-SDS = 0,72 x (-1,87-2,22) / 2 =
-1,47 SDS =-9,4cm

— Als Zielgrofle fir Anna ergibt sich danach

168,2cm - 9,4cm = 158,8 cm = -1,47 SDS

o Zielfithrende klinische Untersuchung: keine
Dysmorphiezeichen, keine Dysproportionen

Tab.6.48 Normwerte der pubertaren Reifung

o Mogliche erginzende Diagnostik: Knochen-
alterbestimmung
« Nicht erforderlich: Laboruntersuchungen 1l

6.24.2 Frih- und Spatentwickler

Il Fallbeispiel

Der Mutter der dreijahrigen Emilia fillt auf, dass das
Midchen eine deutlich sichtbare Brustentwicklung
zeigt. Schambehaarung hat sie aber nicht. Mit einer
Korpergrofle von 95cm fillt sie unter den anderen
Dreijahrigen nicht auf. Mit zwei Jahren hat sie 86 cm,
mit einem Jahr 75cm gemessen. Emilias Mutter ist
173 cm grofi. Der getrennt lebende Vater sei etwa
10cm grofer. N

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Angaben sind fiir die Ursachenfindung
der Auffilligkeit maf8geblich?

o Welche sinnvollen diagnostischen Mafinahmen
ergeben sich aus der Auffilligkeit?

Stellenwert in der Grundversorgung

Fragen zu hormonellen Stérungen der pubertiren
Reifung gehoren wie Wachstumsprobleme zu den
weniger haufigen, aber regelmifiigen Vorstellungs-
anldssen in der grundversorgenden padiatrischen
Praxis. Beispielsweise kann ein verzogerter Puber-
tatsbeginn (Pubertas tarda) Ausdruck einer Grund-
erkrankung sein (z.B. Klinefelter-Syndrom), aber
wesentlich hdufiger eine Normvariante ohne Thera-
piebediirftigkeit (z.B. konstitutionelle Entwick-
lungsverzégerung).

Im vorliegenden Text wird auf die notwendigen
differenzialdiagnostischen und - wo mdglich - the-

[Madchen fungen 000000
| |Aedabe | JAtedlhe | |

Pubarche/Thelarche** <8 Pubertas
praecox

Pubarche/Thelarche > 13,5 Pubertas

Menarche > 15 tarda

> 14

<9 Pubarche (PH 2)

Hodenvolumen > 3 ml

Pubarche (PH 2)
Hodenvolumen > 3 ml

** Komplette vorzeitige Reifungsprozesse sind anders zu bewerten als isolierte (z. B. pramature Thelarche).



rapeutischen Uberlegungen bei auffilliger Reifeent-
wicklung eingegangen.

Definition

Die Normwerte der pubertiren Reifung bei Mid-
chen und Jungen und Grenzdefinitionen fiir einen
vorzeitigen bzw. verspiteten Eintritt der Pubertit
(Pubertas praecox bzw. Pubertas tarda) sind in
> Tab. 6.48 dargestellt.

Klinisches Erscheinungsbild

Den echten pubertiren Stérungsbildern ist gemein-
sam, dass sich die Entwicklungsprozesse quantitativ
(zu frith oder zu spit fiir das Alter) oder qualitativ
(Proportionen, gestorte Geschlechtsdifferenzierung
mit ambiguidren Genitalbefund bei weiblichem,
miénnlichem, dysgenetischem oder echtem Herma-
phroditismus) vom normalen Verlauf unterscheiden.

EXKURS

Bei einem minnlichen Neugeborenen mit einem
Mikropenis (< 2,5cm  stretched penile length
> Tab.6.49) sollte nach der Geburt der Blutzucker
kontrolliert werden. Sein auffilliger Befund kann
von einer Hypophyseninsuffizienz mit Wachstums-
hormonmangel herrithren und mit einer Hypoglyk-
dmie einhergehen.

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Mit einfachen Mitteln kann bei Reifeabkldrungen in
der Praxis eine rationale Differenzialdiagnostik ge-
fithrt werden. Zu den Schliissel-Instrumentarien ge-
horen spezifische anamnestische Daten und klini-
sche Auffilligkeiten, die Wachstums- und Wachs-
tumsgeschwindigkeitskurve des Kindes (> siehe
Anhang) und der aktuelle Stand der pubertiren Rei-
fezeichen nach Tanner (siehe Anhang).

Die Bestimmung des Knochenalters (nach den
Tabellen von Bayley und Pinneau) als Indikator fiir
das biologische (vs. kalendarische) Alter ergédnzen
zusammen mit Laborparametern die Abkldrung.
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Tab.6.49 Untere Grenzwerte der gestreckten Penis-
lange (SPL) im Kindesalter* (Mittelwert —2 SD)

SPL (x-2 5D)

0-6 Monate 2,3cm
7—-12 Monate 2,8cm
1-3 Jahre 3,2cm
3-5 Jahre 3,5cm
5-8 Jahre 4,0cm
8-11 Jahre 4,3cm

* modifiziert nach Daten von Feldman KW, Smith DW.
Journal of Pediatrics. 1975; 86: 395.

Bei verfriihten bzw. verspiteten Pubertitszeichen
spielt neben der klinischen Einordnung (Tanner-
Stadien, Wachstumsdaten) das Labor die wesentli-
che Rolle. Eine Ultraschalldiagnostik kann ergin-
zende Informationen liefern.

Gestorte Pubertatsentwicklung

« Basislabor:
— LH, FSH, Prolaktin, E2, Testosteron, DHEAS,
17a-0H-Progesteron, Elektrolyte
— Ggf. Chromosomenbestimmung (Turner-Syndrom,
Klinefelter-Syndrom)
« Sonografische Beurteilung peripherer Driisen-
organe (Nebenniere, Hoden, Ovar, Uterus): Volumen,
Zysten, Tumor

Die wichtige erweiterte hormonelle Differenzialdia-
gnostik ist die Domane der spezialisierten Kinderen-
dokrinologie und beinhaltet z. B. Funktionstests zur
LH/FSH-Ausschiittung, die Klirung einer periphe-
ren oder zentralen Pubertas praecox oder die Indi-
kation zum MRT des Schédels.

Beratung und Behandlung

Behandlungsmaglichkeiten bei vorzeitiger oder ver-
zogerter Pubertit erfordern spezialisierte endokri-
nologische Erfahrung.

o Die Hormonbehandlung der pubertiren Rei-
festorung (GnRH-Agonist oder Sexualhormone)
wird deshalb in aller Regel in Kooperation mit
dem pidiatrischen Spezialisten durchgefiihrt.
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« Dasselbe gilt fiir die Erscheinungsformen des ad-
renogenitalen Syndroms (Regeldosierung bei
AGS [21-Hydroxylase-Defekt]: 10-15-20 mg/m?
Hydrocortison [in 3 Dosen] und ggf. Fludrocorti-
son [25-50 ug/d] bei Salzverlust).

o Ein hochsensibles Thema ist die Entscheidung
iiber geschlechtsdeterminierende Operationen
oder andere Mafinahmen bei Kindern mit einem
ambigudren Genitale bzw. einer varianten Ge-
schlechtsentwicklung (,, Disorders of sex develop-
ment®). Eine Genitaloperation ohne Einverstind-
nis des Kindes ist eine schwerwiegende Entschei-
dung mit unabsehbaren Folgen. Deshalb sollte
abgesehen von wenigen medizinisch begriindeten
Ausnahmefillen fiir eine solche Entscheidung die
Einwilligung des einsichts- und urteilsfahigen in-
tersexuellen Kindes abgewartet werden (i.d.R.
bis zum 14., unter besonderen Umstinden bis
zum 12. Lebensjahr).

Il Fallbeispiel

Auflosung

« Diagnose: Primature Thelarche

o Zielfithrende anamnestische Angaben: isolierte
Brustentwicklung ohne Wachstumsschub

o Zielfiihrende klinische Untersuchung: keine
ubiquitdren Pubertitszeichen

« Sinnvolle erginzende Diagnostik: Sonografie
der Ovarien und des Uterus (pripubertir)

« Entbehrliche Diagnostik: Laboruntersuchungen

» Konsequenzen: keine Therapie, Beobachtung der
Entwicklung Nl

6.24.3 Schilddrisenerkrankungen:
,Kann es die Schilddrise sein?”

Il Fallbeispiel

Die dreizehn Jahre alte Britta kommt zur J1-Vorsor-
ge. Thr geht es gut. Sie berichtet weder von gesund-
heitlichen Problemen noch von Schulleistungsdefi-
ziten. Kurz vor der Untersuchung teilt Brittas Mut-
ter der Kinder- und Jugendarztin unter vier Augen
mit, dass sich ihre Tochter bei ihr tiber einen dicker
gewordenen Hals beklagt habe. Palpatorisch ergibt
sich der Verdacht auf eine vergréflerte Schilddrii-
se. M

Fragen zum Fallbeispiel

o Was ist die vordringlichste diagnostische Mafi-
nahme?

o Welche differenzialdiagnostischen Uberlegungen
sind anzustellen?

Stellenwert in der Grundversorgung

Schilddriisenerkrankungen zihlen ebenfalls zu den

haufigeren endokrinen Stérungsbildern. Die Inzi-

denz fiir die konnatale (angeborene) Hypothyreose
betragt 1 Erkrankung pro 3.500 Neugeborene pro

Jahr (entsprechend ca. 200 Neuerkrankungen pro

Jahr).

Die Diagnose einer Hashimoto-Thyreoiditis wird
seit 20-25 Jahren zunehmend héufiger gestellt. Die
Privalenz im Kindes- und Jugendalter fiir diese T-
Zell-abhingige Autoimmunerkrankung der Schild-
driise liegt bei ca. 1-5%. Madchen sind etwa 5-mal so
haufig betroffen wie Jungen. Manifeste Hypothyreo-
sen entwickeln sich in etwa 10 %.

Kinder mit Trisomie 21 oder Turner-Syndrom
sind von Schilddriisenerkrankungen deutlich hiufi-
ger betroffen.

« Kinder mit einer Trisomie 21 haben eine Préva-
lenz von knapp 2 % einer manifesten und von
25% einer latenten Hypothyreose (TSH > 10 ug/
dl bei normalen T4-Werten). Die Inzidenz der
konnatalen Hypothyreose ist bei diesen Kindern
250-mal hoher als in der Allgemeinbevolkerung,
die einer Autoimmunthyreoiditis auf das
10-Fache erhoht.

e Midchen mit Turner-Syndrom zeigen in 15-

20 % eine Hypothyreose, die Inzidenz der Hashi-

moto-Thyreoiditis ist um das 10- bis 20-Fache

erhoht.

Die Inzidenz im Kindes- und Jugendalter fiir die viel

seltenere Hyperthyreose bei M. Basedow liegt bei

1 Erkrankung pro 100.000 Einwohner pro Jahr.

Als Struma wird eine Schilddriisenvergrofierung
bezeichnet. Die vor Jahrzehnten hiufigste durch ei-
nen Jodmangel verursachte Form einer Struma (Jod-
mangelkropf) ist heute eine Raritit geworden. Stru-
men auf dem Boden einer Autoimmunerkrankung
der Schilddriisen haben ihr den Rang abgelaufen.

Schilddriisenknoten sind bei jungen Kindern sehr
selten und lassen sich erst bei 10- bis 18-Jahrigen



mit einer Privalenz von 0,6 % nachweisen. An eine
Malignitit mit der Notwendigkeit einer speziellen
Diagnostik ist insbesondere bei Knoten > 1cm
Durchmesser zu denken.

Definition

Schilddriisenfunktionsstérungen kénnen angeboren
oder erworben sein. Die Schilddriise kann in ihrer
Funktion, d.h. der Ausschiittung von Schilddriisen-
hormon, eu-, hyper- oder hypothyreot sein.

Das Schilddriisenvolumen ist unauffallig (nor-
mal), vergroflert oder verkleinert. Von einer Struma
spricht man, wenn das Schilddriisenvolumen ober-
halb des Normbereichs liegt, der sich alters-, ge-
schlechts- und regionenspezifisch unterscheidet.
Bislang hat sich noch keine einheitliche Normierung
durchsetzen kénnen.

Normalerweise besteht eine regelrechte anatomi-
sche Lage der Schilddriise (normotop), selten liegt
sie irregulér (ektop), z.B. bei der Zungengrundstru-
ma. Schilddriisenknoten sind oft ein Zufallsbefund
bei Jugendlichen.

Klinisches Erscheinungsbild
Kinder und Jugendliche mit einer Schilddriisen-

funktionsstorung stellen sich insbesondere mit fol-
genden Auffilligkeiten vor:

Minus-Symptomatik | Plus-Symptomatik

(Unterfunktion) (Uberfunktion)

¢ Adynamie e Tremor

e Leistungsschwiche/- |e SchweifSausbriiche
abfall o Wirmeempfindlich-

o Kilteempfindlichkeit | keit

¢ Bradykardie e Tachykardie
o Gewichtszunahme o Gewichtsabnahme
» Exophthalmos

Im Sduglingsalter:
Obstipation, teigige
Haut, verzogertes
Wachstum, verzogerte
kognitive Entwicklung
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Tab.6.50 Anhalt fiir obere Grenzwerte fiir SD-
Volumen im Ultraschall

Alter (in Jahren) Summe beider
SD-Lappen*

bis 2 2ml
2-4 4ml
5-6 6ml
7-10 7ml
10-12 9ml
13-14 12 ml
15-16 16 ml
> 16 20ml

*eigene Daten und KIGGS-Daten (2007)

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Angeborene Hypothyreosen sind die Doméne des
Neugeborenen-Screenings. Thm fillt die wichtige
Aufgabe der prasymptomatischen Krankheitserken-
nung und rechtzeitigen Substitutionstherapie zu.

Eine vergroferte Schilddriise (Struma) ist op-
tisch oder palpatorisch nicht immer gut zu erken-
nen. Die Schilddriisensonografie ist heute die volu-
metrische Standarddiagnostik.

Kinder und Jugendliche mit einer erworbenen
Schilddriisenfunktionsstérung zeigen klinisch ein
Spektrum von diskreten bis hin zu hochauffalligen
Symptomen, die den Arzt unterschiedlich deutlich
auf die vorhandene Thematik hinweisen.
Basislabor:

TSH, fT,, fT;, SD-Antikérper (TPO, TAK, TRAK),
Kalzitonin, Thyreoglobulin (bei V.a. Schilddriisen-
funktionsstorung bzw. zum Monitoring nach Thyre-
odektomie infolge Ca.)

Sonografische Beurteilung:

e Volumen (Struma) > Tab.6.50

* Binnentextur bei Autoimmunthyreoiditis
e Knoten, Zysten etc.

Diagnose-Synopsis der wichtigsten
Schilddrisenerkrankungen

Beratung und Behandlung

Die Substitutionstherapie mit Schilddriisenhor-
monen kann bei einfachen unkomplizierten Hypo-
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Tab.6.51 Synopsis der Befunde bei verschiedenen Schilddriisenfunktionsstorungen

Sonografie Weiterfiihrende Diagnostik
und Therapie

Verdacht auf fT, | SD-Anti-
(fT3) [korper
Konnatale Hypothyreose L bis  nl
T
Jodmangelstruma >>3ug/ nl nl
dl
Oft bei Adipositas 4-10pg/  nl nl
dl
Hashimoto-Thyreoiditis 1t I bis TPO &
1 TAK &
Morbus Basedow ¢ 1 TRAK &
Autonomes Adenom | 1 nl
Medullares SD-Ca nl nl nl
Papilldres SD-Ca nl nl nl

thyreosen vom grundversorgenden Kinder- und Ju-
gendarzt iibernommen werden (> Tab.6.51). Das
gilt auch fiir die Schilddriisenunterfunktion im Rah-
men einer Hashimoto-Thyreoiditis. Etwa 10 % aller
Hashimoto-Thyreoiditiden entwickeln eine Hypo-
thyreose, die grofle Mehrzahl bedarf keiner Behand-
lung, muss aber wegen der Gefahr der Entwicklung
einer therapiebediirftigen Hypothyreose regelmafiig
kontrolliert werden. Besteht eine Euthyreose tiber
viele Jahre, ist kaum mehr mit einer drohenden Un-
terfunktion zu rechnen.

Die Behandlung der Hypothyreose erfolgt mit L-
Thyroxin. Der TSH-Wert sollte unter der Therapie
idealerweise in den Normbereich und der fT,-Wert
in die obere Normwerthilfte reguliert werden. Re-
gelmaflige Laborkontrollen sind unerlasslich, eben-
so die Ultraschalldarstellung der Schilddriise (Volu-
menverlauf, Knotenbildungen).

Eminent wichtig in Bezug auf irreparable Folge-
schiden vor allem der kognitiven Entwicklung ist
die Compliance bei der Behandlung einer angebo-
renen Hypothyreose. Engmaschige Kontrollen sind
im ersten und zweiten Lebensjahr hier unumging-
lich, in den ersten Lebenswochen ein- bis zweiwd-
chentlich, spéter zwei- bis dreimonatlich.

Die vor 20-30 Jahren hiufige Jodmangelstruma
ist heutzutage eine Seltenheit geworden (Grund:

nl

nl

nl

nl

nl

nl

Struma oder

Athyreose oder In Absprache mit Kinderendokri-

SD-Ektopie nologie

Struma Jodid
T, bei TSH > 10 pg/dl

nl Nur Kontrollen
(6=12 Mon.)

Oft Struma Kein Jodid

Texturunruhe T, bei TSH > 10 ug/dl

Oft Struma In Absprache mit Kinderendokri-

Texturunruhe nologie

Knoten In Absprache mit Kinderendokri-
nologie

Knoten In Absprache mit Kinderendokri-
nologie

Knoten In Absprache mit Kinderendokri-
nologie

Tab.6.52 Orientierende Dosierungsempfehlungen
(nach Alter)

L-Thyroxin-Dosis | L-Thyroxin-Dosis
pro kg KG/d pro Tag

Neugeborene  10-15pg (25-)50 ug
1-6 Monate  7-10pg 37,5-751g
7-24 Monate  6-8yg 50-75pg

2-5 Jahre 5-6 g 50-100 g
6-12Jahre  3-5pg 50-125pug
> 12 Jahre 2-4 g 75-1751g

deutlich verbessertes alimentires Jodidangebot in
vielen Nahrungsmitteln).

Bis zu einem Blut-TSH-Spiegel von (5-)10 pg/dl

sollte mit tdglich 100 pg (< 10 J.) - 200pug (> 10J.)
Jodid, bei hoheren TSH-Spiegeln mit L-Thyroxin be-
handelt werden (> Tab. 6.52). Zu beachten ist, dass
L-Thyroxin 30-60 Minuten vor dem Friihstiick ein-
genommen werden soll.
Die Therapie einer komplizierten Autoimmunthyre-
oiditis (hyperthyreoter Verlauf einer Hashimoto-
Thyreoiditis oder ein Morbus Basedow) sollten in
Kooperation mit dem kinderendokrinologischen
Spezialisten durchgefiihrt werden.



EXKURS

Von erheblicher praktischer Relevanz ist die Frage
nach der Schilddriisendiagnostik bei Neugeborenen,
deren Mutter unter einer Autoimmunthyreoiditis
leidet. Auf einen kurzen Nenner gebracht ist dann
eine engmaschige Hormondiagnostik (TSH und fT )
beim Neugeborenen nétig, wenn sich bei der Mutter
erhohte thyreoidale Rezeptorantikorper (TRAK)
nachweisen lassen, die beim Neugeborenen zu einer
Hyperthyreose fithren konnen.

Il Fallbeispiel

Auflosung

« Diagnose: Hashimoto-Thyreoiditis

o Zielfithrende anamnestische Angaben: Halsum-
fang (Alter)

o Zielfiihrende klinische Untersuchung: Sonogra-
fie (bei AI-Thyreoiditis: Struma mit wolkiger Bin-
nentextur)

« Sinnvolle erginzende Diagnostik: basale Labor-
untersuchungen: TSH, {T,, (fT;), TPO, TAK,
TRAK, Blutzucker, ggf. augenirztliche Untersu-
chung (bei V.a. M. Basedow)

 Behandlungseinleitung und -kontrolle: je nach
Schilddriisenfunktion (Behandlung mit L-Thyro-
xin bei Hypothyreose), ansonsten (3- bis) 6-mo-
natliche Kontrollen von TSH, fT, und sonogra-
fisch ermitteltem Schilddriisenvolumen 1l

6.24.4 ,Viel Durst und Bauch-
schmerzen - zuckerkrank?”

Il Fallbeispiel

Der achtjahrige Carlo ist schon seit mehreren Tagen
krank und hat in den letzten Tagen vier Kilogramm
an Gewicht abgenommen. Er hat andauernd Durst
und klagt iiber Bauchweh. Zuvor war er immer ge-
sund gewesen. In der Familie sind keine dhnlichen
Storungsbilder bekannt.

Fragen zum Fallbeispiel

o Welche Diagnostik ist unmittelbar geboten?

o Welche Konsequenzen ergeben sich nach Bestiti-
gung der Diagnose?
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Stellenwert in der Grundversorgung

Die Diabetesmanifestation ist ein nicht ganz selte-
nes Ereignis in den Praxen. Jedes Jahr erkranken im-
merhin mindestens 2.000 Kinder unter 15 Jahren in
Deutschland an einem Diabetes mellitus Typ 1. Der
Typ-1-Diabetes ist damit die héufigste endokrine
Erkrankung, die im Kindes- und Jugendalter ,aus-
bricht®. So sind laut Schatzungen in Deutschland ca.
30.000 Kinder und Jugendliche (bis zu 18 Jahren)
betroften (insgesamt leiden etwa 300.000 Menschen
in Deutschland daran).

Die Privalenz des Diabetes mellitus Typ 2 bei Ju-
gendlichen nimmt in den letzten Jahren auch in
Deutschland zu und korreliert mit der gleichsinni-
gen Zunahme der Adipositas. Man geht derzeit von
einer Inzidenz von jéhrlich ca. zehn neu entdeckten
Typ-2-Diabetikern unter 18 Jahren aus. Es besteht
eine hohe Dunkelziffer.

Manifest wird die schleichende Erkrankung typi-
scherweise bei extrem adipdsen Jugendlichen in der
Pubertit. Bedeutsam, aber oft nicht gentigend be-
achtet, ist die Erkennung und Behandlung der Ko-
morbiditaten (Adipositas, arterielle Hypertonie, Hy-
perlipidimien etc.).

Eine Reihe problematischer makro- sowie mikro-
vaskuldrer Erkrankungen (v.a. Hirn- und Herzin-
farkt, Retino-, Nephro- und Neuropathien) stellen
die spiten chronischen Folgen der metabolischen
Veranderungen des Diabetes dar.

Definition

Der Typ-1-Diabetes ist eine Autoimmunerkran-
kung, die auf dem Boden einer Zerstérung der Beta-
Zellen in der Langerhans-Inseln des Pankreas zu ei-
nem absoluten Insulinmangel und einer Hyperglyk-
dmie fithrt. Sie macht in Europa tiber 90 % der Dia-
betesfille im jungen Lebensalter (unter 25 Jahren)
aus.

Der Typ-2-Diabetes stellt demgegeniiber einen
heterogenen und multifaktoriellen komplexen
Krankheitsprozess dar, an dessen Ende regelmafiig
eine gestorte Glukosetoleranz und Insulinresistenz
steht. Eine entscheidende Rolle spielt die Kombina-
tion aus genetischer Veranlagung, Ubergewicht bzw.
Adipositas und Bewegungsarmut.
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Klinisches Erscheinungsbild

Klassischerweise wird der betroffene Typ-1-Diabe-
tes-Patient zundchst in der Praxis hiufig mit den
typischen akuten Krankheitszeichen vorgestellt:
 Rasche Gewichtsabnahme

e Polyurie

« Polydipsie

o Exsikkose

o Miidigkeit

e Bauchschmerzen

¢ Acetongeruch

Wichtig ist es, an das Krankheitsbild zu denken und
mit einer Bestimmung des Blut- und Harnzuckers
(inkl. Aceton) die klinische Verdachtsdiagnose zu
bestitigen und eine rasche Uberweisung in eine
spezielle Institution zur Einleitung der Therapie zu
veranlassen.

Der Typ-2-Diabetes bei Kindern und Jugendli-
chen wird durch seine schleichende Entwicklung
(anfangs asymptomatisch) meist zufillig im Rah-
men von Screening-Untersuchungen diagnostiziert
(pathologischer Glukosetoleranztest, Glukosurie).
Oft haben die in aller Regel stark adipésen Jugend-
lichen mit Typ-2-Diabetes eine positive Familien-
anamnese fiir einen Diabetes. Nicht selten besteht
eine Acanthosis nigricans oder bei Madchen ein
Syndrom der polyzystischen Ovarien (> Kap.
9.2).

Diagnosen und Differenzialdiagnosen

Symptome und Befunde bei Neumanifestation eines
Diabetes mellitus Typ 1. AuszuschliefSen ist vor al-
lem ein Diabetes insipidus.

Basislabor:

* Glukose im Serum und Harn
* Elektrolyte

 Aceton im Harn

Die Labordiagnostik beim Diabetes mellitus Typ 2
beinhaltet einen oralen Glukosetoleranztest
(oGTT).

Durchfiihrung des oGTT:

e Zum Zeitpunkt ,0" Trinken von 1,75g/kg KG (maxi-
mal 75g) Glukose in 250-300 ml Wasser (oder aqui-
valenter Menge hydrolysierter Starke z.B. Dextro-
OGTT-Saft) innerhalb von 5 Minuten

« Blutentnahme (kapilldr) zu den Zeitpunkten ,0” und
, 120" Minuten

Kriterien fiir die Diagnose eines Diabetes melli-

tus beim oGTT

Als Grenzwerte gelten

« fiir die Niichternglukose: > 126 mg/dl (> 7,0 mmol/l)

« fiir den 2-h-Wert: > 200 mg/dl (> 11,1 mmol/l)

Beratung und Behandlung

Vor allem die rechtzeitige Erkennung einer Neuma-
nifestation und die zeitnahe Einleitung der notwen-
digen Mafinahmen sind die Aufgaben in der Kinder
und Jugendliche versorgenden Praxis.

Die Dauerbetreuung des Kindes mit einem Typ-
1-Diabetes und Einstellung auf eine addquate In-
sulintherapie sowie die stets notwendige Schulung
des betroffenen Kindes bzw. Jugendlichen und ggf.
seiner Eltern erfolgt in aller Regel in Kooperation
mit einem Kinderdiabetologen. Der grundversor-
gende Kinder- und Jugendarzt benotigt Grund-
kenntnisse iiber die Pathophysiologie des Glukose-
stoffwechsels, um addquat auf Probleme wie z.B.
akute Erkrankungen mit fehlender Nahrungsauf-
nahme oder hypoglykidmische Zustinde durch Fehl-
dosierungen von Insulin u. a. zu reagieren.

Die Betreuung des Diabetes-Typ-2-Patienten ma-
chen grundsitzliche (Lebensstil-)Anderungen des
Ernihrungsverhaltens und der Bewegung notwen-
dig. Meist bedarf es medikamentdser Unterstiitzung
in Form von oralen Antidiabetika (Metformin)
oder auch von Insulin. Auch bei dieser neuen Mor-
biditdt spielen Schulungen der Betroffenen eine zen-
trale Rolle im langfristigen therapeutischen Ma-
nagement.

Il Fallbeispiel

Auflosung

« Diagnose: Diabetes mellitus Typ 1, Erstmanifes-
tation



o Zielfithrende anamnestische Angaben: Ge-
wichtsabnahme, Polydipsie, Bauchschmerzen

o Zielfiihrende klinische Untersuchung: Ge-
wichtsbestimmung, Exsikkosezeichen, Aus-
schluss anderer Ursachen fiir Gewichtsverlust

« Sinnvolle erginzende Diagnostik: basale Labor-
untersuchungen: Blutzucker, Elekrolyte, Harnzu-
cker, Aceton im Harn; in Ausnahmeféllen: oGTT,
C-Peptid u. a.

o Behandlungseinleitung und -kontrolle: durch
padiatrische Diabetologie, in der Regel statio-
nar M
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6.25 Das auffallig aussehende
Kind

Ricarda Fl6ttmann und Herbert Grundhewer

Il Fallbeispiel

Eine Mutter stellt ihren sechs Monate alten Sohn
vor. Sie berichtet, dass seit der Geburt zunehmende
briunliche Hautverdnderungen auftriten. In der Fa-
milie habe sonst niemand diese auffilligen Fle-
cken. N

Fragen zum Fallbeispiel

* Bei welchen klinischen Zeichen sollte an eine ge-
netische oder teratogene Storung gedacht wer-
den?

o Liegen alle Zeichen bereits bei Geburt vor?

6.25.1 Stellenwert in der Grundver-
sorgung

Dem geschulten Blick des pidiatrischen Grundver-
sorgers fillt ein auffillig bzw. ungewdhnlich ausse-
hendes Kind sofort auf, und er kann seinen Gesamt-
eindruck recht bald analytisch zuriickfithren auf eine
Summe von meist kleineren strukturellen Anomali-
en, vielleicht auch auf eine auffillige Korperproporti-
on des Kindes, auf ein Wachstums- und Entwick-
lungsproblem. Sind die physischen Auffilligkeiten
ausgepragt, ist dies in der Regel bereits kurz nach der
Geburt aufgefallen und hat eine entsprechende diag-
nostische Abkldrung nach sich gezogen.

Je subtiler jedoch die physischen Anomalien sind,
desto eher werden sie von Arzten und Eltern iiber-
sehen. Wenn tiberhaupt wahrgenommen, ist es eine
Ausnahme, dass Eltern ihr Kind deswegen in der
Praxis vorstellen, zumal wenn sich das Kind mehr
oder weniger altersentsprechend entwickelt. Es
bleibt die Aufgabe des Grundversorgers, bei jeder
Vorstellung des Kindes aufmerksam Symptome und
klinische Zeichen zu registrieren, die auf eine soge-
nannte ,seltene Krankheit“ (genetisch, teratolo-
gisch) hinweisen kénnen, und sodann zur diagnosti-
schen Klirung in eine entsprechende Einrichtung
weiterzuleiten.
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Bei welchen Symptomen oder klinischen Zeichen
sollte man aufmerksam werden?

Dysmorphie-Zeichen:

* Epicanthus medialis, z. B. Down-Syndrom

« Abfallender Lidachsenverlauf, z. B. M. Crouzon

« Synophris, z.B. Cornelia-de-Lange-Syndrom

« Auffallig geformte Augenbrauen, z.B. hoch und bo-
genformig bei Kabuki-Syndrom

« Hypertelorismus bei vielen genetischen Syndromen

* Iriskolobom, z.B. Noonan-Syndrom

* Pterygium colli, z. B. Turner-Syndrom

« Ohrfehlbildungen, z.B. Kerbenohr bei Wiedemann-
Beckwith-Syndrom

« Overfolded helix bei Mikrodeletionssyndrom 22q11

Entwicklungsverzégerung: motorisch, kognitiv und/

oder sprachlich

Wachstumsverzégerung

Organfehlbildungen

* Herzfehler, z. B. Down-Syndrom und Noonan-Syndrom

« Nierenfehlbildungen, z. B. Williams-Beuren-Syndrom

« Morbus Hirschsprung, z. B. Mowat-Wilson-Syndrom

Skelettfehlbildungen

« Radiale Strahldefekte, z. B. Holt-Oram-Syndrom

* Triphalangealer Daumen sowie pra- und postaxiale
Polydaktylien bei verschiedenen genetischen Syndro-
men

« Partielle Syndaktylien, z. B. Smith-Lemli-Opitz-Syndrom

« Sandalenfurche bei Chromosomopathien

« Schadelnahtsynostosen, z.B. bei Pfeiffer-Syndrom

Hautveranderungen

« Café-au-lait-Flecken, kutane Neurofibrome und Freck-
ling bei NF1

« White spots bei tuberdser Sklerose

Weitere Hinweiszeichen

« Flitterungsschwierigkeiten in den ersten Lebensmona-
ten (Sondenerndhrung), z. B. Prader-Willi-Syndrom

* Muskuldre Hypotonie

« Krampfanfalle

« Verhaltensauffalligkeiten, z.B. repetitive Handbewe-
gungen beim Rett-Syndrom

Einige der aufgefiihrten Auffilligkeiten (Fehlbildun-
gen und Minor-Anomalien) kénnen bereits bei der
Geburt vorhanden sein, andere entwickeln sich erst
spater (z.B. Wachstumsstorungen, Entwicklungs-
storungen, Pigmentierungen). Fiir sich genommen
miissen die Verdnderungen nicht krankheitsrele-
vant sein, aber in der Zusammenschau verschiede-
ner Aspekte konnen sich wertvolle Hinweise auf die
zugrunde liegende Ursache bieten.

6.25.2 Ausgesuchte
Erkrankungsbilder

Im Folgenden sollen einige Erkrankungsbilder vor-
gestellt werden, die beim pédiatrischen Grundver-
sorger bei Vorliegen der jeweils hervorgehobenen
Symptome einen Anfangsverdacht auf ein Syndrom
ausldsen sollten. Es werden Hinweise zur langfristi-
gen Betreuung dieser Kinder gegeben (tertidre Pra-
vention), besonders in Hinsicht auf hiufige medizi-
nische Probleme, die bei den einzelnen Erkrankun-
gen auftreten. Wenn maoglich, wird auf bestehende
Leitlinien hingewiesen.

Neurofibromatose Typ 1

Die Neurofibromatose Typ 1 (NF1) ist eine gene-
tisch bedingte Erkrankung, die durch Mutationen
im NFI-Gen verursacht und autosomal-dominant
mit nahezu vollstindiger Penetranz vererbt wird.
Die Expressivitit ist jedoch auch innerhalb einer Fa-
milie extrem variabel. Die Inzidenz betragt 1:3000,
wobei die Hilfte aller Betroffenen eine de novo-Mu-
tation trdgt. In ca. 50 % der Fille konnen die Betrof-
fenen Lernschwierigkeiten aufweisen. Eine eindeuti-
ge Diagnose ist fiir die Familien von grofSer Bedeu-
tung, da dann ggf. eine Abschitzung der Prognose
moglich ist und individuelle Fordermafinahmen
eingeleitet werden konnen.

Klinisches Erscheinungsbild

,Café-au-lait-Flecken®

- Im Sduglings- und Kleinkindalter > 6 Flecken
von wenigstens 0,5cm im Durchmesser

- Beim Jugendlichen > 6 Flecken von wenigstens
1,5cm im Durchmesser

Axilldre und inguinale sommersprossenartige

Pigmentierungen (sog. Freckling)

2 oder mehr Lisch-Knotchen (Melanozytenha-

martome der Iris)

Kutane und subkutane Neurofibrome (Progredi-

enz mit zunehmendem Alter)

Seltenere Manifestationen:

- Plexiforme Neurofibrome mit Wachstum ent-
lang von Nervenstimmen (z.T. infiltrierend
wachsend) mit dariiber liegender hyperpig-



mentierter und ggf. behaarter Haut (Tendenz
zur malignen Entartung)
- Optikusgliome, Astrozytome und Glioblastome
o Spezifische Skelettverinderungen (Keilbeinfligel-
dysplasie, Verbiegung langer Rohrenknochen, ti-
biale Pseudarthrose, Osteopenie, Skoliose)
o Tendenz zu Kleinwuchs und Makrozephalie

Diagnosesicherung

Bei der NF1 gibt es umschriebene klinische Kriteri-
en, die eine Diagnose auch ohne molekulargeneti-
sche Verdnderung erlauben. In {iber 95% der Fille
konnen Mutationen im NF1-Gen nachgewiesen wer-
den. Zwei oder mehr der aufgefithrten klinischen
Diagnose-Kriterien miissen erfiillt sein (siehe oben).

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

Aufgaben bei der NF1:
o Jahrliche korperliche Untersuchungen

(+ Abdominalsonografie - Fibromsuche)
o Jahrliche augenirztliche Untersuchung

(0-6 Jahre)

o Uberwachung des Entwicklungsstandes (ggf.

Foérdermafinahmen)

Bei neurologischen Auffalligkeiten, Auffilligkeiten
am Skelettapparat oder Herz-Kreislauf-System —
Subspezialist.

Bei einem Teil der Patienten mit einer NF1 kon-
nen Malignome (Rhabdomyosarkom, entarteter
Nervenscheidentumor, chronisch myeloische Leuk-
amie) auftreten. Es besteht ein erhohtes Risiko einer
Nierenarterienstenose sowie fiir Phdochromozyto-
me — regelmiflige RR-Kontrollen.

Fragiles-X-Syndrom

Das Fragile-X-Syndrom ist durch eine meist mode-
rate Intelligenzminderung bei mannlichen Patienten
und durch eine milde Intelligenzminderung bei weib-
lichen Patienten gekennzeichnet. Es zahlt zu den héu-
figsten monogen vererbten Ursachen einer Intelli-
genzminderung. Urséchlich sind Veranderungen im
FMR-1-Gen auf dem X-Chromosom (> 99% CGG-
Triplett-Repeat-Expansion), die mit einer Inzidenz
von ca. 1:5000 im ménnlichen Geschlecht auftreten.
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Klinisches Erscheinungsbild

 Entwicklungsverzogerung (sprachlich und mo-
torisch); mentale Retardierung ab 2. Lebensjahr
erkennbar

o Makrozephalie, langes Gesicht, hohe Stirn, aus-
geprigtes Kinn, grofle Ohren (abstehend)

o Vergrofierte Hoden (meist erst nach der Puber-
tat)

o Verhaltensauffilligkeiten, z. T. aus dem autisti-
schen Spektrum, Hyperaktivitat

o Muskuldre Hypotonie

o Strabismus, Gelenkiiberbeweglichkeit, Mitral-
klappenprolaps

* Gastroosophagealer Reflux

e Rezidivierende Mittelohrentziindungen

o Epileptische Anfille

Diagnosesicherung

Die Diagnose Fragiles-X-Syndrom wird durch das
Vorliegen einer Mutation im FMRI-Gen gesichert.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

Beim Fragilen-X-Syndrom sollte, um das Ausmaf3

der Erkrankung abzuschitzen,

o eine kontinuierliche Evaluation der Entwick-
lung vorgenommen und ein

o individuelles Forderprogramm erstellt werden.

Dies kann unter den richtigen Umstanden sehr er-

folgreich sein.

Down-Syndrom

Beim Down-Syndrom liegt in den Koérperzellen der
Betroffenen zusitzlich zu den reguldren 46 Chromo-
somen ein weiteres Chromosom 21 vor, weshalb
man von einer Trisomie 21 spricht. Ursache ist in
den meisten Fillen eine Non-Disjunction wahrend
der Meiose. Es konnen Translokations-Trisomien
(3-4%) und Mosaike (1-2 %) vorkommen. Es zihlt
zu einer der haufigsten Chromosomenaberrationen
bei Neugeborenen (1:800). In der Regel weisen die
Kinder typische korperliche Merkmale auf - Blickdi-
agnose! In der Regel wird das Syndrom bereits im
Kreissaal vermutet.
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Klinisches Erscheinungsbild

 Epikanthus medialis, nach lateral ansteigende
Lidachsen; Brushfield-Spots (,,Porzellanflecken®)

o Vierfingerfurche, Sandalenliicke

o Muskelhypotonie, hypotone Zunge und Fur-
chenzunge (lingua plicata)

 Beeintrichtigung der kognitiven Fihigkeiten

« Herzfehler 40-50 % (iiberwiegend ASD und
AVSD)

 Erndhrungsstérungen, ggf. mit Sondenernidhrung
(Sduglinge)

 Duodenaltresie 8 %, Morbus Hirschsprung 5-8 %

o Schwerhorigkeit, Sehstorungen

o Hohes Risiko fiir konnatale (aber auch autoim-
mune) Hypothyreose

o Epilepsie, Inmundefekte, Alzheimer Erkrankung

o Erhohtes Risiko fiir Leukdmien im Kindesalter

Diagnosesicherung

Die chromosomale numerische Aberration wird
durch Karyotypisierung und FISH gesichert.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

o Umfassende medizinische Betreuung (Priventi-
onen! Regelmifiige TSH-Kontrollen)

 Entwicklungsforderung (mit Frithforderung,
Logopadie wegen orofazialer Dysfunktion und
Dysarthrie etc.)

» Kooperation mit Subspezialisten bei Vorliegen
eines Herzfehlers, von Seh- oder Horstorungen

« Psychosoziale Hilfen, ggf. Kooperation mit ei-
nem SPZ oder einer Spezialsprechstunde

Fiir eine ausfiithrliche Darstellung der Routineunter-

suchungen soll an dieser Stelle auf die giiltige Leitli-

nie verwiesen werden.

Klinefelter- und Turner-Syndrom

Das Klinefelter-Syndrom (phanotypisch mannlich)
ist durch den Karyotyp 47,XXY und das Turner-
Syndrom (phénotypisch weiblich) durch den
Karyotyp 45X (hdufig als Mosaik vorliegend) ge-
kennzeichnet. Geschlechtschromosomenaberratio-
nen kommen mit einer Haufigkeit von 1:500 bei

Minnern, bzw. 1,5:1000 bei Frauen vor. Der Ver-
dacht auf ein Klinefelter-Syndrom wird in der Regel
erst wihrend der Pubertit erhoben.

Klinisches Erscheinungsbild

Klinefelter-Syndrom (47,XXY)

o Lern- und Schulschwierigkeiten (gering unter-
durchschnittliche Intelligenz)

o Auffillig kleine Hoden (—Azoospermie, Inferti-
litat und ggf. verminderte Kérperbehaarung)

o Ofter Maldescensus

o Hiufig UbergroRe in der Kindheit mit relativ ver-
mehrter Beinldnge

 Gynikomastie (40 %) und ggf. verzogerter Puber-
tatseintritt

o Erhohtes Risiko fiir Brustkrebs, extragonadale
Keimzelltumoren und Non-Hodgkin Lymphome

« Erhohte Anzahl an Autoimmunstérungen

Turner-Syndrom (45,X)

» Neugeborenes: Fufl- und Handriickenodeme

o Lineare Wachstumsverzégerung — Klein-
wuchs

o Nicht selten: Aortenisthmusstenose, Herzfeh-
ler und Nierenfehlbildungen (bei Diagnosestel-
lung ,, Turner-Syndrom“ miissen eine kardiologi-
sche Abklarung bzw. Abklarungen auf das Vor-
liegen von Organfehlbildungen erfolgen)

* Neigung zu hiufigen Mittelohrentziindungen
in der frithen Kindheit

* Ausbleibende Brustentwicklung und Pubertit
(bei 80 % der Betroffenen)

o Strang-Gonaden (Patientinnen sind i.d.R. un-
fruchtbar)

« Variabel: Cubitus valgus, Pterygium colli, tiefer
Haaransatz, Schildthorax, weiter Mamillenab-
stand, ggf. Ohr- und Nageldysplasien

« Erhohtes Risiko fiir Leukdmien im Kindesalter

Diagnosesicherung

Die chromosomale numerische Aberration wird je-
weils durch Karyotypisierung und FISH gesichert.
Aufgrund der eher unauffilligen Entwicklung wird
an ein Turner-Syndrom meist erst aufgrund der
nicht eintretenden Pubertitszeichen gedacht. Die
Kombination von Kleinwuchs, hiufigen Mittelohr-
entziindungen und Organfehlbildungen (Herzfehler,



Hufeisenniere oder Nierenagenesie) sollte immer an
ein Turner-Syndrom denken lassen.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

Wichtig ist die Kontinuitit der Versorgung, eine
langfristige vertrauensvolle Beziehung Kind-Fami-
lie-Arzt und das Vermeiden von Fragmentierung
der Versorgung.

Klinefelter-Syndrom: bei Minnern mit endokri-

ner Hodeninsuffizienz Androgensubstitution.

Turner-Syndrom:

¢ Verlaufsiiberwachung

— Wachstum: frithzeitige Behandlung der Wachs-
tumsstorung mit STH ab 4.-5. Lj. erwiinscht
(frithe Kooperation mit Endokrinologie)

- Pubertit: hormonelle Substitution (Ostrogen)
ab 12-13 Jahren: Kooperation mit Endokrino-
logie

- HBA,-Uberwachung bei STH-Therapie (—
path. Glucosetoleranz)

- Haufig sensineurale oder Mittelohr-Schwerho-
rigkeit: regelmiflig Horkontrolle

— Erndhrungs- (und Bewegungs-)anleitung: Adi-
positas nicht selten

- Schilddriise: TSH-, T5/T,- und Antikorperbe-
stimmungen, da frith Autoimmunerkrankun-
gen (Hashimoto-Hypothyreose)

- Hypertonie (hiufig): regelmaflige RR-
Kontrollen

o Kooperation mit Spezialisten bei Vorliegen von

- Herzvitium: regelmifige klinische Untersu-
chung, Kooperation mit Kinderkardiologie

— Fehlbildungen im Urogenitaltrakt: evtl. Koope-
ration mit padiatrischer Nephrologie

— Strabismus (hdufig): Kooperation mit Ophthal-
mologe

- Psychosoziale Unterstiitzung, Selbsthilfe-
gruppen etc.

Mikrodeletionssyndrom Di-George

Das Mikrodeletionsyndrom 22q11.2 ist durch Fehl-
entwicklungen der 3. und 4. Schlundtasche gekenn-
zeichnet. Das Vollbild ist auch als Di-George-Syn-
drom bekannt, welches mit einer Inzidenz von
1:4.000 auftritt. Es handelt sich um einen Oberbegriff
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fir verschieden grofle Mikrodeletionen. Die ver-
schiedenen Symptome konnen unterschiedlich stark
ausgepragt sein und teilweise auch komplett fehlen.

Klinisches Erscheinungsbild

o Herz- und Gefififehlbildungen

o verschiedene Dysmorphiezeichen (Hyperteloris-
mus, flache Nasenwurzel, bogenférmige Oberlip-
pe, Retrognathie)

o Thymusaplasie oder -hypoplasie (Cave: Immun-
defekt!)

« Lippen-Kiefer-Gaumenspalten kénnen auf-
treten

« Fehlende Nebenschilddriisen (Cave: Hypokalz-
imie)

 Entwicklungsverzogerung (vor allem der
Sprache) und Kleinwuchs

Diagnosesicherung

Das Mikrodeletionssyndrom 22q11 wird durch ein
spezielles zytogenetisches Verfahren, die sogenann-
te Fluoreszenz-In-situ-Hybridisierung (FISH) gesi-
chert, aber auch mittels Array-CGH ist der Verlust
von genetischem Material zu detektieren.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

o Kalzium- und Vitamin-D-Substitution (70 % al-
ler Patienten haben zumindest zeitweise eine Hy-
pokalzdmie) mit entsprechender serologischer
Uberwachung

o Uberwachung von Wachstum und Entwick-
lung, ggf. Intervention

o Kooperation mit entsprechenden Subspezialisten
gotf. SPZ

Noonan-Syndrom

Das Noonan-Syndrom ist extrem variabel in seiner
Ausprigung und sollte in Betracht gezogen werden
bei einer Kombination aus charakteristischer Fazies,
Kleinwuchs, angeborenem Herzfehler, variabler
mentaler Retardierung und ggf. Thoraxanomalien
und Pterygium colli. Nach dem Down-Syndrom ist
das Noonan-Syndrom, welches mit einer Haufigkeit
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von 1:1.000 bis 1:2.500 auftritt, die zweithdufigste
Ursache fiir angeborene Herzfehler. Am héufigsten
treten Pulmonalklappenstenosen auf. Es konnte eine
Vielzahl von ursichlichen Mutationen in verschie-
denen Genen nachgewiesen werden, teilweise mit
Genotyp-Phénotyp-Korrelation.

Klinisches Erscheinungsbild

o Faziale Dysmorphien (breite Stirn, tiefsitzende
Ohren, Hypertelorismus, nach auflen abfallende
Lidachsen, Ptosis)

e Kleinwuchs

 Herzfehler (haufig Pulmonalstenose, ASD und/
oder hypertrophe Kardiomyopathie)

 Variable Entwicklungsverzogerung

 Pterygium colli

o Thoraxauffalligkeiten (z. B. Pectus carinatum,
grofler Mamillenabstand)

 Kryptorchidismus

« Sonstiges: Gerinnungsstorungen, lymphatische
Dysplasien

Diagnosesicherung

Fiir das Noonan-Syndrom sind Verdnderungen in
einer Vielzahl von Genen beschrieben worden. Es
empfiehlt sich eine Stufen- bzw. Paneldiagnostik. Da-
bei werden in Abhéngigkeit vom Phinotyp und Hau-
figkeit der einzelnen Mutationen die infrage kom-
menden Gene nacheinander untersucht bzw. mittels
neuerer Verfahren (Next Generation Sequencing)
innerhalb kurzer Zeit parallel sequenziert.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

« Diagnose stellen lassen und Differenzialdiagnose
(Kooperation mit dem Genetiker)

 Erhohtes Risiko von maligner Hyperthermie bei
Anisthesie beachten

 Im Verlauf der Kindheit nach Begleiterkrankun-
gen suchen:
- Herz, Wachstum, Schilddriise

Pubertatsentwicklung

- Entwicklung

Augenuntersuchung fortlaufend

Wirbelsaule (Kyphose?)

- Zéhne

Prader-Willi-Syndrom

Das Prader-Willi-Syndrom ist gekennzeichnet

durch

¢ eine Kombination aus Muskelhypotonie mit Ge-
deihstorung in der Sauglingszeit und

o einem unkontrollierbaren Essverhalten mit Adi-
positas in spateren Jahren.

In den meisten Fillen wird eine maflige mentale Re-

tardierung beobachtet. Die Haufigkeit liegt zwischen

1:15000 und 1:30 000.

Klinisches Erscheinungsbild

o Muskelhypotonie mit Trinkschwiche (,,floppy
infant®) in der Sduglingszeit (hdufig Sondener-
nahrung notwendig)

 Etwa ab dem 3. Lebensjahr: unkontrollierbare
Hyperphagie mit Adipositas und sekundéren
Komplikationen

o Verzogerte motorische Entwicklung

 Kleinwuchs

o Mifige mentale Retardierung, vor allem Lernbe-
hinderung (Storung des Kurzzeitgedachtnisses
und der Abstraktionsfihigkeit)

 Hypogonadismus, meistens Unfruchtbarkeit

Diagnosesicherung

Beim Prader-Willi-Syndrom liegen die krankheits-
verursachenden Gene auf Chromosom 15q11.2-q13.
Da es zu komplexen Verdnderungen an dem Locus
kommen kann (Imprinting Region), empfiehlt sich
auch hier eine Stufendiagnostik, bei der die hiufigs-
ten Verdnderungen zuerst untersucht werden.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

o Erndhrung:

- Siuglingszeit: bei 95 % der Kinder Erndhrung
tiber Sonde in den ersten Lebensmonaten er-
forderlich.

— Spiter bei Hyperphagie: Restriktion der Kalo-
rienzufuhr, gut ausgewogene Kost. Verhaltens-
therapeutische Unterstiitzung. Frithzeitig ver-
suchen, das Essverhalten positiv zu beeinflus-
sen. Da die Kinder haufig jedoch keinerlei Sat-
tigungsgefiihl zeigen und teilweise auch zu



nicht-essbaren Dinge greifen, ist diese Aufgabe
oft mithsam und frustrierend.

o Kooperation mit Endokrinologie:

— Frithzeitige Wachstumshormontherapie ab 2.-
4. Lj. (verbessert neben der Wachstumsstimu-
lation vor allem die allgemeine Stoffwechsella-
ge, die muskuldre Hypotonie und Motilitit so-
wie das Essverhalten)

- Haufig generelle hypothalamische Insuffizienz
(Kooperation mit Endokrinologie)

- Hypogonadismus (Kooperation mit Endokri-
nologie)

 Entwicklungsforderung (Frithforderstelle und/
oder Krankengymnastik und/oder Logopédie)

« Typische Verhaltensprobleme antizipieren und
(evtl. in Kooperation mit Spezialambulanz) ange-
hen

 Psychosoziale Unterstiitzung

Achondroplasie

Achondroplasie ist die hiufigste Ursache fiir einen
dysproportionierten Kleinwuchs (Haufigkeit 1:20000).
Die Betroffenen haben kurze Arme und Beine und eine
charakteristische Fazies mit prominenter Stirn (,,fron-
tal bossing®). Intelligenz und Lebenserwartung sind
im Normbereich. Vererbung autosomal-dominant, je-
doch handelt es sich in ca. 80 % der Fille um de novo-
Mutationen, bei denen die Eltern nur ein sehr geringes
Risiko haben, ein weiteres Kind mit Achondroplasie zu
bekommen.

Klinisches Erscheinungsbild

o Rhizomele Extremititenverkiirzung — Klein-
wuchs

o Grofler Kopf mit prominenter Stirn, flache
Nasenwurzel und Mittelgesichtshypoplasie

 Brachydaktylie, ggf. mit Dreizackhand

e Streckdefizit im Ellenbogengelenk, Genu varum,
Lendenlordose

o Spezifische radiologische Zeichen wie z. B. gene-
ralisierte Veranderungen an den Metaphysen,
Strahlendurchléssigkeit der proximalen Femora,
abgerundete Ilia mit horizontalen Acetabulae,
ggt. Spinalkanalstenose
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Diagnosesicherung

Die Diagnose Achondroplasie kann anhand charak-
teristischer klinischer und radiologischer Merkmale
gestellt werden. Man findet bei 99 % der Patienten
eine ursichliche Mutation im FGFR3-Gen.

Besondere Aufgaben der Grundversorgung

 Kinder mit hohem Risiko fiir schwere Kompli-
kationen miissen identifiziert werden und
friihzeitig Behandlungen eingeleitet werden:

Hydrocephalus, craniocervikale Kompression,

Obstruktion der oberen Luftwege mit

Schlafapnoe, thorakolumbale Kyphose (erste Le-

bensjahre)

 Hiufige Probleme: verzogerte motorische Ent-
wicklung, rekurrierende Mittelohrentziindungen,

Schwerhorigkeit, Genua vara, Adipositas

 Psychosoziale Unterstiitzung notwendig, An-
passen des Lebensumfeldes

 Vorbeugung von orthopédischen und neurologi-
schen Problemen:

- Gerader Sitz ohne Rundriicken, Kopf immer
gut abstiitzen, also keine Schaukeln, Gehfrei,
Rucksacktragevorrichtung, Bauchtragetiicher
etc.

— Sport: keine Gymnastik, Tauchen, Trampolins,
Kontaktsportarten

- Anisthesie: Risiko von Medullakompression
bei Intubation beachten

Bei der Achondroplasie konnen ggf. operative Ein-
griffe bei funktionellen Beschwerden in Erwigung
gezogen werden. Auch Beinverligerungsoperatio-
nen sind maoglich.

Fetale Alkoholspektrumstérung (FASD)

Eine intrauterine Alkoholexposition kann beim
Kind zu einer Reihe von Missbildungen, Entwick-
lungs- und Verhaltensstérungen fithren. Man fasst
diese unter dem Oberbegriff Fetale Alkoholspekt-
rumstorung (FASD) zusammen. Dazu gehéren:

« Vollbild des fetalen Alkoholsyndroms (FAS)

o Partielles fetales Alkoholsyndrom (pFAS)




356 6 Akute Vorstellungsanlasse

¢ Alkoholbedingte entwicklungsneurologische St6-
rung (ARND)

« Alkoholbedingte Geburtsdefekte (ARBD)

Eine Alkoholexposition wahrend der fetalen Ent-
wicklung kann eine hirnorganische Stérung verur-
sachen im Sinne einer statischen Enzephalopathie.
Die neurokognitiven und Verhaltensprobleme be-
stehen das ganze Leben tiber, sind aber durch indivi-
duelle Forderung beeinflussbar.

Es besteht ein Dosis-Wirkungs-Effekt: Die Schiden
nehmen zu mit der Menge, der Dauer und der Hohe
der Alkoholexposition. Eine sichere Grenze, unterhalb
der Alkohol unschadlich ist, lasst sich nicht angeben.

Bedeutung fur die Grundversorgung:
Pravalenz

Man schitzt, dass ca. 15%-30% der Schwangeren
wiederholt Alkohol konsumieren.

Die Pravalenz des fetalen Alkoholsyndroms wird
auf 0,2 bis 8,2/1.000 Geburten in Europa geschitzt.
Verglichen mit anderen angeborenen oder geneti-
schen Erkrankungen kommt das FAS sehr haufig vor.

Klinik und Diagnose

Eine frithzeitige Diagnose ist wichtig. Ziele sind: Un-
terstiitzungen einleiten und sekundére Erkrankun-
gen verhindern. Vermieden werden miissen dabei
Stigmatisierung und Schuldgefiihle bei den Eltern,
die das Zusammenleben weiter erschweren.

Die Diagnose FAS wird bei Auffilligkeiten in fol-

genden vier Bereichen gestellt:

1. Wachstumsstorung: niedriges Geburtsgewicht
oder -linge; BMI < 10. Perzentile

2. Faziale Auffilligkeiten (alle drei erforderlich):
kurze Lidspalten, verstrichenes Philtrum, schma-
le Oberlippe

3. ZNS-Auffilligkeiten:

a. Funktionelle ZNS-Auffilligkeiten: z. B. Intelli-
genzminderung, kombinierte Entwicklungs-
storungen, Storungen der Aufmerksamkeit,
Epilepsie

b. Strukturelle ZNS-Auffilligkeiten: Mikroze-
phalie

4. Bestitigte intrauterine Alkohol-Exposition. Di-
agnose kann auch gestellt werden, wenn Punkte

1-3 zutreffen

MERKE

Die endgiiltige Diagnose sollte nur durch einen in FAS
erfahrenen Spezialisten gestellt werden. Zur Diagnostik
gehort auch eine neuropsychologische Diagnostik, um
spezifische individuelle Konsequenzen und Unterstitzun-
gen anzubieten.

Prognose, Unterstitzung

Die Kinder fallen oft durch erhebliche Schwierig-

keiten im Laufe der Entwicklung auf:

o Kurze Aufmerksamkeitsspannen

o Schlechte Impulskontrolle

« Eine geringe Merk- und Lernféhigkeit bei gleich-
zeitig oft gutem Sprechvermdgen (— diverse
Konflikte in den Familien, mit Gleichaltrigen und
in der Schule)

Interventionen miissen auf lange Sicht

o protektive Faktoren maximieren und

¢ individuelle Stirken ausbauen.

Im Einzelnen:

o Optimierte Umweltfaktoren

o Strategien fiir die Eltern zur Erziehung

e Soziale Unterstiitzung

o Entwicklungs- und Erziehungs-Interventionen

Aufgaben der Grundversorgung

o Friihe Diagnose bei Verdacht in dafiir geeigne-
ten Stellen.

o Aufklirung.

 Unterstiitzung einleiten und koordinieren.

» Wichtig ist der langfristige Kontakt zu Kind und
Familie.

 Primire Privention: bei Jugendlichen sollten
auch personliche Gesundheitsaspekte und Ver-
antwortlichkeiten diskutiert werden, z. B. auch in
Hinsicht auf Suchtmittel und Alkohol. Wichtige
Botschaft schon hier: kein Alkohol in der
Schwangerschaft.

MERKE
Wichtig bei allen genetischen und konnatalen Erkran-
kungen ist die interdisziplindre medizinische und psycho-
soziale Betreuung (teilweise bestehen Spezialsprechstun-
den, z.B. in SPZ).



Il Fallbeispiel

Auflosung

Bei dem sechs Monate alten Jungen fanden sich ins-
gesamt neun Café-au-lait-Flecken mit einem Durch-
messer > 5mm und einige weitere kleinere. Der Kin-
desmutter waren bereits drei Hauttumoren (Neuro-
fibrome) entfernt worden. Sie wird aufgrund eines
arteriellen Hypertonus mit einem ACE-Hemmer be-
handelt.

Bei dem Siugling konnten weiter keine Auffallig-
keiten erkannt werden (Abdominal-Sonografie; Au-
genarzt; RR). Es wurden unabhingig von den Vor-
sorgeuntersuchungen regelméfiige Kontrollen (kor-
perliche Untersuchung, Abdominal-Sonografie, RR,
Augenarzt) empfohlen und terminiert. Il

LITERATUR UND INTERNET

Fur eine weitergehende, aktuelle Literatur beziiglich der
oben aufgefiihrten genetischen Syndrome empfehlen sich
vor allem folgende, regelmaBig aktualisierte Internetsei-
ten: www.omim.org und www.genetests.org/disorders.

Neurofibromatose

Hersh JH. , Health Supervision for Children With Neurofib-
romatosis”. Pediatrics. 2008; 121 (3): 633-642.

Kurlemann G, Fiedler B. , Neurofibromatose Typ 1 und Typ
2". Kinderarztliche Praxis. 2013; 84 (6): 338—349.

Fra-X-Syndrom

Hersh JH, Saul RA. Committee on Genetics: ,Health Super-
vision for Children With Fragile X Syndrome”. Pediatrics.
2011; 127 (5): 994-1006.

Down-Syndrom

Aktuelle Wachstumskurven: Down Syndrome Medical Inte-
rest Group www.dsmig.org.uk/information-resources/
growth-charts/ (letzter Zugriff: 19.1.2017).

Bull MJ. ,Health Supervision for Children With Down Syn-
drome”. Pediatrics. 2011; 128 (2): 393-406.
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Deutsche Gesellschaft fir Kinder- und Jugendmedizin e.V.:
.Down-Syndrom im Kindes- und Jugendalter” AWMF-
Leitlinie S2k, Registernummer 027-051, 31.7.2016 www.
awmf.org/leitlinien/detail/ll/027-051.html (letzter Zugriff:
19.1.2017).

Klinefelter- und Turner-Syndrom

Frias JL, Davenport ML. Committee on Genetics; AAP Sec-
tion on Endocrinology: , Health supervision for children
with Turner syndrome”. Pediatrics. 2003; 111 (3): 692—
702.

Nieschlag E. ,Klinefelter-Syndrom”. Deutsches Arzteblatt.
2013; 110 (20): 347-353.

Stalla GK, Athanasoulia AP, Fiihrer D, Frank-Herrmann P,
Oppelt PG, Hauffa BP, Dorr HG, , Transition von jungen
Frauen mit Ullrich-Turner-Syndrom in die Erwachsenen-
medizin: Aktuelle Empfehlungen eines Expertenwork-
shops”, Monatsschrift Kinderheilkunde. 2013; 161 (12):
1180-1186.

Noonan-Syndrom

Romano AA, Allanson JE, Dahlgren J, Gelb BD, Hall B, Pier-
pont ME, Roberts AE, Robinson W, Takemoto CM, Noo-
nan JA. ,Noonan Syndrome: Clinical Features, Diagnosis,
and Management Guidelines”. Pediatrics. 2010; 126 (4):
746-759.

Prader-Willi-Syndrom

McCandless SE. Committee on Genetics: , Health Supervisi-
on for Children With Prader-Willi Syndrome”. Pediatrics.
2011; 127 (1): 195-204.

Achondroplasie

Trotter TL, Hall JG. , Health Supervision for Children With
Achondroplasia”. Pediatrics 2005; 116 (3): 771-783.

FASD (fetale Alkoholspektrumstérung)

Landgraf M, Heinen F. S3-Leitlinie Diagnostik des fetalen
Alkoholsyndroms, AWMF-Registernr.: 022—-025: www.
awmf.org/leitlinien/detail/1l/022-025.html (letzter Zugriff:
16.5.2016).

Olson HC, Oti R, Gelo J, Beck S. , Family matters: Fetal alco-
hol spectrum disorders and the family”. Developmental
Disabilities Research Reviews. 2009; 15 (3): 235-239.

Williams JF, Smith VC. Abuse, the COMMITTEE ON SUBS-
TANCE: ,Fetal Alcohol Spectrum Disorders”. Pediatrics
2015; 136 (5): e1305-e1406.
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