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Dank

Liebe Leserinnen und Leser, liebe ESPED-Melderinnen und Melder, liebe ESPED-Interessierte

und liebe Forscherinnen und Forscher,

wir blicken zurlick auf ein ereignisreiches Jahr 2022
und mochten lhnen fiir Ihre wertvolle Unterstiitzung
und engagierte Teilnahme an der ESPED-Surveillance
unseren herzlichen Dank aussprechen. Ihre Mitarbeit
hat dazu beigetragen, dass ESPED weiterhin erfolg-
reich aktualisiert und digitalisiert werden konnte,
um den wachsenden Anforderungen gerecht zu
werden.

Im vergangenen Jahr haben wir gemeinsam Fort-
schritte in der Erlangung der Vollstandigkeit in den
Fallerfassungen erzielt und auch die hinderlichen
Griinde und Probleme erhoben. Besonders mochten
wir uns bei allen Ansprechpartnerinnen und An-
sprechpartnern sowie den Mitarbeiterinnen und Mit-
arbeitern in den Kliniken bedanken, die mit ihrem
Engagement die monatliche Fallerfassung und Be-
arbeitung der digitalen Klinik-Fragebdgen ermdég-
licht haben. Ihre Miihe und Engagement haben einen
bedeutenden Beitrag zur Weiterentwicklung geleis-
tet.

Zudem mochten wir unseren Dank an alle Helferin-
nen und Helferim Hintergrund aussprechen. Ihr viel-
faltiges Engagement, sei es im ESPED-Beirat, der
DGKJ, der hauseigenen IT oder als Mitarbeiterinnen
und Mitarbeiter der ESPED-Geschaftsstelle, ist von
unschdtzbarem Wert und ermdoglichte den Erfolg
unserer Bemihungen.

Ein besonderes Highlight in 2022 war das 30-jah-
rige Jubildum von ESPED, das im Rahmen eines Sym-
posiums am Kongress fiir Kinder- und Jugendmedi-
zin gebiihrend gefeiert wurde.

Die Ergebnisse der Studien fiir das Jahr 2022 wer-
denim Folgenden von den Studiengruppen prdsen-
tiert. Sie zeigen die Ergebnisse der laufenden Studien
und bieten einen ersten oder auch abschlieBenden
Einblick in die jeweils beforschten Fragestellungen.

AbschlieBend wiinschen wir lhnen eine riickbli-
ckend interessante Lektire des Jahresberichts flir das
Jahr 2022 und freuen uns auf weitere erfolgreiche
Zusammenarbeit in der Zukunft.

Susanne Blomenkamp
ESPED Koordinatorin
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Bericht der ESPED-Geschaftsstelle fiir das Jahr 2022

1 ESPED-Erhebungen im Jahr 2022:

Im Berichtsjahr wurden 14 Studien in den Kliniken wie

folgt ganzjahrig und nicht beendet abgefragt (Tab. 1):
Masern-exponierte ungeimpfte Sauglinge mit
Alter <6 Monate und IVIG-Gabe

+ Manifestation Diabetes mellitus NRW bis 35 J. und
bundesweit <5 Jahre

« Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen

+ Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (IPE)

+ Pleuraempyeme/-ergusse infolge Pneumonie

Neu begonnen wurden innerhalb des Jahres 2022

folgende Studien:

« Haufigkeit des operativen und/oder interventio-
nellen PDA (Persistierender Ductus arteriosus)-
Verschlusses bei Friihgeborenen

+ Nierenversagen (1/2022)

+ Akute demyelinisierende Syndrome (7/2022)

« V. a. nichtakzidentelle Verletzungen (7/2022)

Beendet wurden im Jahr 2022:
«  ZNS-Infektion durch Ureaplasmen im 1. Lebens-

Nummer

jahr (01.10.2019-30.09.2022)

+ Vitamin B12-Mangelim 1.Lebensjahr (01.01.2021-
31.12.2022)

« Schweres Schadelhirntrauma vor dem 10. Ge-
burtstag (01.07.2019-30.07.2022)

«  Omphalozelen und assoziierte Fehlbildungen

« Abdominelle vendse Thrombosen (01.10.2019-
30.09.2022

2 Fallmeldungen 2022

2.1 Teilnehmende Kliniken und Abteilungen
2022

ESPED startete im Januar 2022 mit 501 freigeschal-
teten Abteilungen und schloss zum Jahresende mit
491 Abteilungen. Griinde hierfir sind Zusammen-
legungen von Abteilungen, SchlieBung von Kinder-
kliniken, SchlieBung von Standorten, Deaktivierun-
gen wegen fehlender Zustandigkeiten oder fehlende
Zeit wegen zu hohem Arbeitsaufkommen in der
Klinik. Ende 2022 nahmen 355 meldende Padiatrien,
7 Neonatologien, 19 Kinderchirurgien und 12 Kin-
derkardiologien in insgesamt 328 Kliniken teil.

2022

Meldekarte Jan-22

Feb-22 Mar-22 Apr-22

May-22  Jun-22
1 Haufigkeit des PDA-Verschluss bei Friihgeborenen

Jul-22 Aug-22 Sep-22 Oct-22 Nov-22 Dec-22

2 Masern-exponierte ungeimpfte Sauglinge

3 Manifestation Diabetes mellitus

4 Nierenversagen

5 Infektionen des Zentralen Nervensystems durch Ureaplasmenim 1. Lj vakant

6 Vitamin B12-Mangel im 1. Lebensjahr

7 Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen

8 Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (IPE)

9 Schweres Schadelhirntrauma Akute demyelinisierende Syndrome
10 Omphalozelen V.a. nichtakzidentelle Verletzungen

1 Pleuraempyeme/-ergisse infolge Pneumonie

12 Abdominelle vendse Thrombosen

vakant

13 Platz fiir akute Abfragen

Tab. 1: Blick auf die Studien im Berichtsjahr 2022. Gelb: Im Jahr 2022 beendet, Griin: Beginn im Jahr 2022, WeiR3: durchlaufend.
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2.2 Fallmeldungen 2022 (Meldekarten)

Versand der Fallerfassungen

Im Berichtsjahr 2022 wurden insgesamt 4.711 (mit
SPZ 5.954) E-Mails mit Bitte um Fallmeldung ver-
sendet. Aufgrund geringer Response der fiir die
Studie Vitamin-B'? freigeschalteten SPZ (N=105)
werden die Meldekarten dieser Gruppe nichtin die
Berechnung einbezogen. Nachmeldungen waren

sowohl Uber die laufenden digitalen Abfragen als
auch iber die spater postalisch versendeten Jahres-
meldekarten (Anfang 2023) moglich. Der Riicklauf
mit 3846 Antworten im Jahr 2022 liegt bei 82 %,
damit wurde im Vergleich zum Vorjahr eine Steige-
rung von 11 % erreicht (Abb. 1). Die 4.381 Anschrei-
ben an die Allg. Padiatrien weisen sogar eine Res-
ponse von 84 % auf.
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Abb. 1: Wahrend in 2021 im Zuge des Standortwechsels, der Digitalisierung des Fallportals und den Folgen der Corona-Pandemie
die Beantwortungen stark zurtickgingen, konnte sich 2022 der Riicklauf wieder um 11 % auf durchschnittlich 82 % steigern.

Entwicklung der Melderoutine

Nach einem sehr starken Riickgang der Fallmeldun-
gen, vermutlich durch mehrere Faktoren wie Stand-
ortwechsel, Digitalisierung und auch durch die Coro-
na-Pandemie begriindet, konnte im Berichtsjahr 2022
wieder ein Anstieg der Riickmeldungen zu den Fall-

erfassungen verzeichnet werden. Die zusatzliche Stei-
gerung durch den Versand der Jahresmeldekarte wird
in Abb. 2 dargestellt. Wahrend in 2021 die Melder:in-
nen sich mit der Meldung aller Monate/Jahr nach Ver-
sand der Jahresmeldekarte 2021 auf 189 Kliniken
steigern konnten, waren es in 2022 bereits 263 Beauf-

300 Stand: 18.03.2023
276
263
250 -
209 W 2021 vor Versand JMK 2021
200 189 e
160 2021 nach Versand JMK 2021
150 —
130 B 2022 vor Versand JMK 2022
100 — 2022 nach Versand JMK 2022
71 (JMK=Jahresmeldekarte)
50 R S S— —
0 J l
Keine Meldung UnregelmafBige Meldung Meldung alle Monate

Abb. 2: Die Melderoutine erfuhr in 2022 eine deutliche Steigerung. Die zum Jahresabschluss versendete Jahresmeldekarte (JMK)
sorgte am Ende des Jahres dafiir, dass fehlende Monate nachgetragen werden konnten.
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tragte, welche ganzjahrig meldeten. 83 Abteilungen
meldeten unregelmaBlig, 35 Melder:iinnen gaben
keine Meldung ab. Auf Wunsch vieler ESPED-Beauf-
tragten wird die Jahresmeldekarte seit 2022 mit den
aktuellen schon erfolgten Fallmeldungen vorausge-
fullt versendet.

Fallmeldungen

Im Berichtsjahr wurden insgesamt 2.426 Falle (2021
2.052 Falle) gemeldet (Tab. 2). Auffallend ist die Er-
héhung der Fallzahlen bei den infektiologischen oder
Infektion-assoziierten Erkrankungen. Insbesondere
Pleuraempyeme und Pneumokokkenerkrankungen

sind biszum Ende des Jahres sprunghaft angestiegen,
auch bei der Manifestation Diabetes <5 Jahre ist ein
deutlicher Anstieg erkennbar.

Der Riicklauf der Studienfragebogen lag im Jahr 2022
zwischen 69 und 92 % je Studie.

Meldeaufwand

Der Meldeaufwand in den Kliniken stellt sich sehr
heterogen dar (Abb. 3). 72 Kliniken gaben Nullmel-
dungen ab, der Uberwiegende Anteil der Kliniken
(152) meldete 1-10 Falle pro Jahr, 41 Kliniken 11-20
Falle in 2022. 30 Kliniken melden 21-40 Falle, nur we-
nige Kliniken meldeten mehrals 40 Falle im Jahr 2022.

Tab. 2: Gemeldete Fille fiir das Jahr nach Abzug der Fehimeldungen/Falschmeldungen (Stand 2.09.2023)

Fallmeldungen 2022 Response
Erhebung

Q1 Q2 Q3 Q4 [%]
1 PDA 22 18 20 29 84
2 Masern 0 0 0 0
3 Diabetes mellitus bundesweit D <5J 120 135 157 161 84
3 Diabetes mellitus NRW < 35)J 185 178 199 177 84
4 Nierenversagen 22 16 17 8 79
5 | ZNS-Ureaplasmen 0 0 0 0
6 | Vitamin B12-Mangel im 1.Lj. 10 9 8 10 92
7 Zwerchfellhernien 24 14 11 28 69
8 | Syst. Pneumokokken-Infektionen 25 28 17 90 79
9 | Schweres SHT / Akutes demyel. Syndrom 25 31 29 41 80/74
10 | Omphalozelen /V.a. nichtakz. Verletzungen 18 7 86 60 80/77
1 Pleuraempyeme/-ergiisse infolge Pneumonie 44 59 54 201 84
12 | Abdominelle vendse Thrombosen 6 12 15 - 91

* 5. Bericht zur Studie Pleuraempyeme

Fallmeldungen pro Klinik im Jahr 2022 (n=328 Kliniken)

160

152
Stand 18.03.2023
140 m keine Antwort
1-10 Fall

:;) 100 m 1-10 Falle
£ 11-20 Falle
£ 80
= m 21-30 Falle
©
N 60
c 31-40 Fall
g [ alle

40 m >40 Fille

20 -

0

Abb3.:Meldeaufwand der Kliniken im Jahr 2022.
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30 Jahre ESPED* - Ein erfolgreiches Symposium auf dem Kongress
fiir Kinder- und Jugendmedizin in Dusseldorf

Auch beim Kongress fur Kinder- und Jugendmedizin
vom 7. bis 10.09.2022 in Dusseldorf war die ESPED-
Geschaftstelle wieder mit einem Informationsstand
vertreten. Zudem gab es erstmalig ein vom Mainzer
Team initiiertes und organisiertes ESPED-Symposium
zum Thema ,Wie haufig ist selten?” mit einer an-
schlieBenden Feier zum 30-jahrigen Bestehen von
ESPED. Ein guter Anlass, auf eine erfolgreiche Arbeit
und zahlreiche Studien zu seltenen Erkrankungen im
Kindes- und Jugendalter zurtickzublicken.

So wurden ausgewahlte aktuelle und auch abge-

* ESPED = Erhebungseinheit fiir Seltene Padiatrische
Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter in
Deutschland

** DGKJ = Deutsche Gesellschaft fiir Kinder- und
Jugendmedizin

*** GNPI = Gesellschaft fir Neonatologie und
Padiatrische Intensivmedizin

schlossene Studien nach Eréffnung durch Herrn
Prof. Urschitz, dem Leiter der ESPED-Geschaftsstelle
an der Universitatsmedizin Mainz, in weiteren Vor-
trdgen prasentiert und diskutiert. Das Symposium
war - durch die explizite Empfehlung von Vertre-
ter:iinnen der Nachwuchsarztiinnen (Junge DGKJ**)
- gut besucht. Abgerundet wurde das Symposium
durch eine Rede von Herrn Prof. D6tsch, aktueller
Prasident der DGKJ, welcher auch die Feierstunde
eroffnete. In dieser konnten das Team der ehemali-
gen Geschéftsstelle in Diisseldorf und das Team der
neuen Geschaftsstelle in Mainz nach mehr als zwei
Jahren mit Online-Besprechungen nun endlich in
den direkten Austausch gehen. Nach langjahriger
Arbeit in Disseldorf wird ESPED seit 2021 am Institut
fir Medizinische Biometrie, Epidemiologie und In-
formatik an der Unimedizin in Mainz weitergefiihrt
und weiterentwickelt.

Abb. 4:von links nach rechts stehend: Herr Dr. Graubner (ZI, Berlin), Frau Dr. Olbrisch (DGK] Geschiftsstelle,
Berlin); Herr Dr. Rosenbauer (DDZ, Diisseldorf); Herr Prof. Dotsch (Prasident der DGKJ); Herr Prof. Urschitz
(Leitung der ESPED Geschiftsstelle, Mainz); Frau Hachmeister (KIPRA, Miinchen); Herr Prof. Bithrer (Président
der GNPI***); von links nach rechts sitzend: Frau Dr. Topfner (Charité, Berlin); Herr Dr. Eichinger (Padiatrische
Epidemiologie, Mainz), Frau Hef§ und Frau Blomenkamp (ESPED Geschiftsstelle, Mainz); Frau Heinrich (ehem.
ESPED Geschiftsstelle, Diisseldorf); Frau Prof. Felderhoff-Miiser (Vizeprasidentin der DGKJ). Foto: © DGKJ/Hauss



ESPED Jahresbericht 2022

QualitatssicherungsmaBBnahmen zu ,Potentiellen Barrieren” in der digitalen Fallerfassung

1 Hintergrund (Standortwechsel und Neuausrichtung der ESPED)

Die Ubernahme und Weiterfiihrung der ESPED, die 2021 in Mainz Ihre Arbeit aufnahm, bedeutete eine
vollige Neuaufstellung von Strukturen und Prozessen.

Ein wesentliches Vorhaben und die Voraussetzung fiir die zukiinftige Arbeit war die Umstellung auf digi-
talisierte Ablaufe. Eine grundlegende Komponente dieser Transformation war die Einfiihrung eines voll-
standig papierlosen Meldeportals zur Fallerfassung.

Die Transition von traditionellen, papierbasierten Prozessen hin zu digitalen Mechanismen erwies sich
jedoch als nicht ganz barrierefreies Vorhaben, das einige Anpassungen erforderte — sowohl fir die in-
volvierten Kliniken als auch fiir die ESPED-Geschaftsstelle selbst.

Mit Abschluss des ersten Jahres nach der Arbeitsaufnahme in Mainz wurde es erforderlich, im Rahmen
unserer fortlaufenden QualitatssicherungsmafBnahmen eine griindliche Analyse der Herausforderungen
der Digitalisierung vorzunehmen. Ziel war es, die auftretenden Probleme und Hindernisse bei der Imple-

mentierung der digitalen Prozesse zu identifizieren und Losungswege zu erarbeiten.

2 Methoden

Im Rahmen der QualitatssicherungsmalBnahmen
wurde Anfang 2022 ein Fragebogen zur digitalen
Fallmeldung an ESPED entwickelt mit dem Ziel, die
Performance der digitalen Meldungen zu optimieren.
Der Fokus des Fragebogens lag auf Identifizierung
der Probleme und Hindernisse in der digitalen Fall-
meldung, von der Benutzerfreundlichkeit der Platt-
form bis hin zu moglichen technischen Problemen.
Alle aktuellen ESPED-Melder:innen wurden eingela-
den, an dieser Umfrage teilzunehmen. Der Fragebo-
gen wurde sowohl in digitaler Form als auch in Pa-
pierform erstellt und an alle derzeitigen ESPED-Mel-
der:innen versendet. Die Teilnahme an der Umfrage
war freiwillig und anonym, um eine moglichst unbe-
einflusste Riickmeldung zu gewahrleisten.

3 Ergebnisse

Insgesamt nahmen 148 Teilnehmer:innen bis Ende
Juni 2022 an der Umfrage teil. Die Auswertung der
Antworten konnte fiir Malnahmen zur Verbesserung
herangezogen werden.

3.1 Zugang zum digitalen Fallportal

Die Frage, ob die Teilnehmer:innen im vergangenen
Jahr jeweils Anfang des Monats eine E-Mail mit dem
Zugang zum digitalen Fallportal von ESPED erhalten
haben, wurde von der Mehrheit (89% der Teilneh-
mer:innen) bejaht. Es gab jedoch auch Teilnehmer:in-
nen, die den Erhalt der E-Mails verneinten (9%),
wahrend 2% der Teilnehmer:innen keine Angaben
zu dieser Frage machten.

Haben Sie im letzten Jahr jeweils Anfang des
? Monats eine E-Mail mit Zugang zum digitalen

Fallportal von ESPED erhalten

H Ja
M Nein

B keine Angaben

Abb. 1: Die Mehrheit der Teilnehmer:innen (89 %) hatte einen
digitalen Zugang zum Fallportal erhalten, 9 % verneinten den
Erhalt der Zugangs-Mail.

3.2 Probleme bei den Fallmeldungen liber das

digitale Fallportal

Die Mehrheit der Teilnehmer:innen (61%) gab an,

dass bei den Fallmeldungen uber das digitale Fall-

portal bisher keine Probleme aufgetreten sind. Den-
noch wurden einige Probleme identifiziert:

« Probleme mit E-Mail-Eingang: 11% der Teilneh-
mer:innen gaben an, die Mails nicht bzw. nicht
regelmaBig erhalten zu haben oder dass diese im
Spamordner gelandet sind (8 %).
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Abb. 2: Relative Haufigkeiten der Antworten zu Problemen mit dem digitalen Fallportal.

+ Nicht funktionierende Links oder Tokens: 5% der 3.3 Weitere Hinderungen an Fallmeldungen

Teilnehmer:innen berichteten von nicht funktionie- liber das digitale Fallportal

renden Links oder ungiltigen Tokens. 34% derTeilnehmer:innen begriindeten lhre Nicht-
teilnahme damit, dass sie keine entsprechenden
Falle in der Klinik hatten.

Weitere 21 % der Teilnehmer:innen hatten die Fall-
meldung vergessen. Hier wurde der Wunsch auf Er-
innerung an die Fallerfassung geduBert, nicht erst
mit der Jahresmeldekarte, die letztendlich der Uber-
prifung des ganzen Jahres dient.

Bei 10 % der Teilnehmer:innen spielt Zeitmangel
eine signifikante Rolle: davon hatten 4 % generell zu
wenig Zeit fiir die Fallmeldungen, 3% gaben an, pan-
demiebedingt zu wenig Zeit fur die Fallmeldungen
zu haben und 3 % unterlief3en die Meldung, da auch
die klinischen Fragebdgen nicht beantwortet wer-
den. Bedenken bezliglich des Datenschutzes wurde
von einem Teilnehmer geduBert.

« Andere technische Probleme: 8% der Teilneh-
mer:innen verwiesen auf hausinterne technische
Schwierigkeiten, wie Zugangsfreischaltung durch
die hauseigene EDV, Warnungen von Viruspro-
grammen oder Blockierung durch die hausinterne
Firewall.

« Umstandliche Eingabe: 7 % der Teilnehmer:innen
empfanden die Eingabe im Fallportal als umstand-
lich, vor allem aufgrund des monatlich wechseln-
den Tokens und des fehlenden Zwischenspei-
cherns. Ein Link, um bereits gemeldete Fille einzu-
sehen, wurde von einigen Melderiinnen ge-
wiinscht, sowie eine schnelle Verfligbarkeit der
Falldefinitionen, zudem eine Bestatigung zur er-
folgten Fallerfassung.

+ Andere nichttechnische Probleme: 12% der Teil- 3.4 Zeitlicher Aufwand der Meldungen im

nehmer:innen nannten nichttechnische Heraus- digitalen Fallportal

forderungen, darunter Personalwechsel, unklare 99 von 148 Teilnehmer:iinnen gaben eine Antwort
Zustandigkeiten in der Klinik, Kommunikations-  zum zeitlichen Aufwand von Fallmeldungen. Die Zeit-
probleme wie fehlende Rickmeldungen der Kol-  spanne ging von 1 Minute bis hin zu 60 Minuten. Die
leg:innen zu Fallen, langere Abwesenheiten, dop-  Meldung im Fallportal durchzufiihren, ist bei Null-
pelt angeforderte Fragebdgen durch ESPED, aus-  meldungen innerhalb einer Minute getan, die gro-
bleibende Meldungen oder verlorengegangene Rere Zeitinanspruchnahme ist laut Melder:innen der
Meldungen. Gewiinscht wurden Erinnerungs-Mails  Sammlung der Informationen zu Féllen auBerhalb
und die Méglichkeit, die monatlichen Meldekarten  der Abteilungen/Klinik geschuldet. Zusatzlich wurde
auszudrucken. neben der Fallerfassung ein hoher Arbeitsaufwand
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Bedenken beziiglich

andere Abteilung des Datenschutzes

Weitere Hinderungen der Meldungen im digitalen Fallportal

Abb. 3: Ein grofler Anteil der Teilnehmer:innen (34 %) gaben an, die Beantwortung der Fallerfassung nicht durchzufiihren, wenn
keine Fille zu melden sind. 21 % der Teilnehmer:innen vergaflen die Teilnahme.

bei der nachfolgenden Beantwortung der Studien-
fragebdgen mitgeteilt.

4 Zusammenfassung, MaBnahmen und
Ausblick

Im Zuge der Digitalisierung und Ablésung der per
Post versendeten Papier-Meldekarten entstanden
insbesondere mit dem Mail-Versand neue Probleme
fur ESPED-Melder:innen, in erster Linie wurden hier
der Nichterhalt der E-Mail, die nichtfunktionierenden
Links und Token genannt.

Den Nichterhalt der E-Mail und auch das Versen-
den von ungiiltigen E-Mail-Adressen (Weggang An-
sprechpartner:iinnen, Anderung der Zusténdigkeiten)
koénnen nur schwer erfasst werden und fiihren oft-
mals dazu, dass Anfragen ins,Leere” laufen.

Die Links sind heute mehr denn je durch Firewalls
der Kliniken entweder geblockt, zerstort oder es
wird mit Warnungen auf eine Gefahr hingewiesen.
Bei nicht funktionierenden Links ohne L6sungs-
maoglichkeit durch die hauseigene IT bieten wir al-
ternativ die Mitteilung zu Fallen Gber eine Antwort
per Mail, per Post oder telefonisch an. Mit einem
zukiinftig geplanten Uberarbeiteten Fallportal er-
hoffen wir uns mehr Benutzerfreundlichkeit, auch
in Bezug auf immer weiter aufgebaute Sicherheits-
vorkehrungen (wie z.B. hausinterne Firewalls) der
Kliniken im elektronischen Verkehr.

Die nichtfunktionierenden Token werden bei An-
fragen in unserem Hause getestet. 95 % der Tokens

sind funktionsfahig, sodass Probleme eher auf sub-
optimale Einstellungen der der von Melder:iinnen
benutzen Webbrowser zurlickgefiihrt werden kon-
nen. Die genutzten Webbrowser sollten folglich an-
gepasst werden und hier kann insbesondere die
regelmaBige Loschung von Cockies eine Lésung sein.

AufWunsch vieler Kliniken erhalten Sie nun nach
erfolgter Meldung im Fallportal eine Bestatigungs-
Mail. Damit behalten Sie den Uberblick und gehen
sicher, dass lhre Meldung auch bei uns eingegangen
ist. Zu den weiteren Hinderungsgriinden teilten
34% der Melder:innen mit, dass Sie keine Meldun-
gen bei nicht vorhandenen Féllen machen. Fiir die
Qualitat der aktiven ESPED-Erhebungen ist es je-
doch unbedingt erforderlich, dass uns Melder:innen
auch mitteilen, wenn sie in einem Monat keine Fal-
le hatten. Nur mit sogenannten Nullmeldungen
kann ESPED eine aktive Surveillance - in Abgren-
zung zur passiven Surveillance, wo keine Nullmel-
dungen gemacht werden - gewahrleisten.Im Zuge
desimmer grof3er werdenden E-Mail-Verkehrs wer-
den auch die Fallerfassungen recht schnell verges-
sen oder verschwinden in der groBen Menge an
Mitteilungen/Anfragen. Um zu verhindern, dass die
Fallerfassungen in Vergessenheit geraten, werden
regelmadBige Erinnerungen an die Fallerfassung ge-
startet.

Eine schnelle Verfiigbarkeit der Falldefinitionen
istan folgenden Stellen mdglich: am Ende der E-Mail
mit dem Zugang zum Fallportal, im Fallportal selbst,

11



Bericht der ESPED-Geschéftsstelle

wenn mit der Cursor Uber den Text der aktuellen
Studien geflihrt wird, zudem auch auf unserer Home-
page: https://www.unimedizin-mainz.de/esped/er-
krankungen/aktuelle-erhebungen.html.

Zudem wurde von uns eine Leitlinie zur Frage-
bogenerstellung erarbeitet, die vorsieht, dass der
klinische Fragebogen in neu zu beantragenden
ESPED-Erhebungen eine gewisse Lange nicht tiber-
schreiten darf. Damit streben wir eine mittlere Be-
arbeitungszeit von max. zehn Minuten an, um die
Belastung bei der Bearbeitung so gering wie még-
lich zu halten.

12

Fazit

Die Ergebnisse dieser Umfrage lieferten wertvolle
Einblicke in die Erfahrungen und Probleme der Teil-
nehmer:innen im Alltag der Kliniken mit dem digita-
len Fallportal. Die identifizierten Probleme dienten
als Grundlage fiir zielgerichtete Verbesserungsmal-
nahmen, um den Meldeprozess weiter zu optimieren
und die Zusammenarbeit zwischen den Kliniken und
ESPED effizienter zu gestalten. Wir danken allen Teil-
nehmer:innen fir ihre aktive Beteiligung und ihr
wertvolles Feedback.

Susanne Blomenkamp
Jennifer Schlecht
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Haufigkeit des operativen und/oder interventionellen PDA-Verschlusses
bei Frithgeborenen < 1500g und/oder < 32 SSW

Adelheid Kley, Leonie Arnold, N. A. Haas und A. W. Flemmer

Hintergrund

In Deutschland kommen jahrlich ca. 8-9 % aller Neugeborenen als Friihgeborene (FG) zur Welt, der Anteil
der sehr kleinen Frithgeborenen mit einem Geburtsgewicht < 15009 (VLBWI) liegt dabei bei ca. 1 % aller
Neugeborenen (1). Friihgeborene haben ein erhéhtes Risiko fiir einen verzdgerten Verschluss des Ductus
arteriosus. Das Risiko fiir einen relevanten persistierenden Ductus arteriosus (PDA) steigt mit abnehmen-
dem Gestationsalter (GA) und Geburtsgewicht (GG). Die Inzidenz eines relevanten PDA bei FG < 28 SSW
liegt bei 50 % und bei 10 % zwischen 30 bis 37 SSW (2). Es liegen jedoch keine allgemein giiltigen Krite-
rien vor, wann ein PDA hamodynamisch bedeutsam ist und entsprechend ein PDA-Verschluss erfolgen
soll. Zahlreiche Faktoren beeinflussen die Indikation zum PDA-Verschluss und es gibt eine relativ hohe
Rate an Spontanverschliissen bis zur Entlassung bei einem GA < 26 SSW von 68 % und bis zu 76 % bei
einem GG < 750g (3). Inwiefern zentrumsspezifische und/oder klinische Faktoren die Indikation zum
PDA- Verschluss indizieren, soll ebenfalls durch die Erhebung erfasst werden.

Der medikamentdse PDA-Verschluss ist derzeit als Standardtherapie anzusehen. Als Medikamente stehen
Indometacin, Ibuprofen und Paracetamol zur Verfligung, wobei Ibuprofen als einziges Medikament fir
diese Indikation in Deutschland zugelassen ist. Die medikamentdse PDA-Verschlussrate bei VLBWI (FG <
1500q9) liegt jedoch nur bei ca. 60-80 % (4) (5).

Bei Versagen der medikamentosen Therapie oder bei Vorliegen von Kontraindikationen ist derzeit der
operative PDA-Verschluss (Ligatur/Clipping) in den meisten Zentren Deutschlands die Therapie der Wahl.
Die Verfligbarkeit neuer Verschlusssysteme ermdglicht nun auch den minimalinvasiven PDA-Verschluss
im Katheterlabor bei ausgewahlten Friihgeborenen ab 700 g (6). Zukiinftig konnte dies auch bettseitig
auf der Neonatologischen Intensivstation (NICU) unter rein echokardiographischer Kontrolle moglich
sein. Aktuelle Zahlen zur Inzidenz des operativen und/oder interventionellen PDA-Verschlusses bei Friih-
geborenen in Deutschland liegen nicht vor. Das Ziel dieser Erhebung ist es die Haufigkeit eines operativen
und/oder interventionellen PDA-Verschluss bei Friihgeborenen < 1500g und/oder < 32 SSW in Deutsch-
land zu erfassen. Des Weiteren sollen die aktuell verwendeten Kriterien fiir einen PDA-Verschluss und die
konservativen Therapiestrategien der einzelnen Kliniken ermittelt werden.

Fragestellungen
1. Gestationsalter und Geburtsgewicht
2. Medikamentdse PDA-Therapie vor operativem
oder interventionellem PDA-Verschluss
3. Haufigkeit und Art des operativen PDA-Verschlus-
ses bei Friihgeborenen < 15009 bis zum Zeitpunkt
der Entlassung nach Hause
4. Haufigkeit des interventionellen PDA-Verschlusses
bei Friihgeborenen < 15009 bis zum Zeitpunkt
der Entlassung nach Hause

5. Alter und Gewicht zum Zeitpunkt des PDA-Ver-
schlusses

6. Klinischer Verlauf nach PDA-Verschluss: Komplika-
tionen und kurzfristiges Outcome

7. Daten der behandelnden Kliniken/Abteilungen.

Falldefinition

Friihgeborene < 1500g und/oder < 32 SSW mit der Not-
wendigkeit des operativen und/oder interventionellen
PDA-Verschlusses bis zum Zeitpunkt der Entlassung.
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Vorlaufige Ergebnisse

Fallstatistik:

Bis Ende 2022 gab es 101 Meldungen zu o.g. Frage-
stellung, 13 davon galten als Fehlermeldungen.Von
den 88 gemeldeten Fallen lagen 72 Online-Beant-
wortungen vor, 16 Meldungen war bisher unbeant-
wortet. Unter den 72 beantworteten Fragebdgen
gab es 3 weitere, die die Einschlusskriterien nicht
erflllt haben. Fir die Auswertung waren somit 69
Fragebdgen verfligbar.

Klinische Charakterisierung:

Fir das Jahr 2022 konnten 69 Kinder mit einem Ge-
burtsgewicht < 1500g und/oder < 32 SSW ausge-
wertet werden, bei denen ein operativer und/oder
interventioneller PDA-Verschluss bis zur Entlassung
durchgefiihrt worden war. Das Gestationsalter der
Patientinnen und Patienten lag im Median bei 25 +
1 SSW (Gestationsalter Median £1QR: 176 + 13 Tage).
Das mediane Geburtsgewicht der Friihgeborenen
lag bei 680 + 210g. Mit 52 % (n=36) waren es etwas
mehr mannliche als weibliche Friihgeborene mit
48 % (n=33). Alle Frihgeborenen (n= 69) erhielten
vor dem operativen oder interventionellen PDA-
Verschluss eine medikamentose Therapie mit min-
destens einem Praparat. 83 % (n=57) der Friihge-
borenen wurden mit lbuprofen, 25% (n= 17) mit
Indometacin und 33 9% (n= 23) mit Paracetamol
behandelt, hier ist eine Mehrfachtherapie einge-
schlossen. Das Alter zum Zeitpunkt des PDA-Ver-
schlusses lag im Median bei 32,5 + 22,5 Tage. Das
Gewicht zum Zeitpunkt des PDA-Verschlusses be-
trug im Median 1000 + 455g. Von den 69 Friihge-
borenen wurde bei 65 % (n=45) der PDA-Verschluss
offen operativ durchgefiihrt, 35 % (n= 24) erhielten
einen interventionellen PDA-Verschluss. Komplika-
tionen traten bei insgesamt 17 % (n= 12) der Frih-
geborenen auf, dabei waren 18 % der Friihgebore-
ne nach operativem PDA-Verschluss betroffen (8/45)
und bei 17 % (4/24) Frihgeborene nach interven-
tionellem Verschluss.

Bei 88 % (n= 61) der 69 Friihgeborenen war der
PDA bei Entlassung verschlossen, von 7 Kindern lie-
gen uns diesbezliglich keine Angaben vor.

Die meldenden Kinderkliniken waren in 27 Fallen
reine neonatologische Intensivstationen (Perinatal-
zentrum Level 1), bei 37 handelte es sich um gemisch-
te neonatologische und padiatrische Intensivstatio-
nen (Perinatalzentrum Level 1) und 5 Kliniken/Ab-
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teilungen waren kinderkardiologische Abteilungen.
Die durchschnittliche Anzahl der im Jahr behandel-
ten Kinder < 1500g der einzelnen Kliniken/Abteilun-
gen lag im Mittel bei 59 + 27 Kindern.

Schlussfolgerung

Die Anzahl der fiir das Jahr 2022 gemeldeten Friih-
geborenen mit einem Geburtsgewicht < 1500g
und/oder < 32 SSW, bei denen ein operativer und/
oder interventioneller PDA-Verschluss bis zur Ent-
lassung notwendig war, liegt mit 69 deutlich Gber
der von uns erwarteten Anzahl von < 50 Kindern
pro Jahr. Alle gemeldeten Friihgeborenen erhielten
vor dem operativen oder interventionellen PDA-
Verschluss eine medikamentdse Therapie. Hierbei
war das am haufigsten eingesetzte Medikament
Ibuprofen. Fast ein Viertel aller Friihgeborenen er-
hielt Paracetamol zum medikamentdsen PDA-Ver-
schluss. Die Wirkung von Paracetamol ist dahnlich
der von Ibuprofen, es liegen jedoch noch keine
Daten zum langfristigen Outcome vor und der Ein-
satz fur diese Indikation ist wie der von Indometha-
cin derzeit Off-Label Use. Bei der Mehrzahl der Friih-
geborenen (65 %) wurde der PDA-Verschluss ope-
rativ durchgefuhrt. Dies war zu erwarten, da die
chirurgische Ligatur bzw. das Ductus-Clipping ak-
tuell die Methode der Wahl ist nach frustranem me-
dikamentosem PDA-Verschluss. Der Anteil der Friih-
geborenen mit interventionellem PDA-Verschluss
war in dieser Erhebung jedoch bereits relativ hoch
mit 35 %. Die Komplikationsrate war mit 17 % ins-
gesamt hoch, wobei sich prozentual die Rate der
Komplikationen beider Methoden kaum unter-
schied (18 % operativ vs. 17 % interventionell). Bei
der Mehrheit der Kinder (88 %) war der PDA erwar-
tungsgemal zum Zeitpunkt der Entlassung ver-
schlossen.

Kontaktdaten der Studienleitung

Dr. med. Adelheid Kley, Abteilung fiir Neonatologie
LMU Klinikum Miinchen, Marchioninistral3e 15,
81377 Miinchen. Tel. 089 4400 72801; Fax 089 4400
75807, adelheid.kley@med.uni-muenchen.de.
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Zusammenfassung

Die Haufigkeit der operativen und/oder interven-
tionellen PDA-Verschliisse bei Friihgeborenen
< 15009 und/oder <32 SSWim Jahr 2022 in Deutsch-
land lag mit 69 gemeldeten Fallen deutlich hoher als
wir erwartet hatten. Es zeigte sich, dass viele Kliniken
bereits Paracetamol fiir den medikamentdsen PDA-
Verschluss bei Friihgeborenen einsetzen und der
interventionelle PDA-Verschluss mit mehrals 1/3 der
Falle bereits einen hohen Stellenwert in der Therapie
des PDA bei sehr kleinen Friihgeborenen in Deutsch-
land eingenommen hat.
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Masern-exponierte ungeimpfte Sauglinge

Daniel Blihl & Horst von Bernuth

Hintergrund

Ziel der Studie ist die Erfassung der Inzidenz Masern-exponierter, ungeimpfter Sduglinge sowie die Er-
mittlung des optimalen Zeitpunkts der aktiven Impfung gegen Masern nach IVIG Therapie.

Trotz groBer Bemiihungen bleibt das Ziel der WHO, die Masern zu eliminieren bislang unerreicht, so dass
Todesfalle und Komplikationen nach Maserninfektion weiterhin auftreten. 2019 kam es bei etwa 10 Mil-
lionen Infektionen zu 207.500 gemeldeten Todesfallen weltweit, davon gréBtenteils Kinder unter fliinf
Jahren'.

Die erste Impfung gegen Masern mit MMR-Vakzine wird von der STIKO zwischen dem 11.und 14. Lebens-
monat, bzw. beifriiherem Besuch einer Kindertagesstatte ab dem 9. Lebensmonat, empfohlen. Gegeniiber
Masern exponierte Kinder diirfen auch nach dem vollendeten 6. Lebensmonat geimpft werden (off-label
use).

Sauglinge, die jinger als 6 Monate alt sind und bestatigt Masern exponiert wurden, soll die intravendse
Gabe von 400mg Immunglobulinen (IVIG) pro Kilogramm Korpergewicht (kg KG) als Postexpositionspro-
pyhylaxe (PEP) schiitzen.?® Da diese Patienten nicht nach dem Infektionsschutzgesetz gemeldet werden
mussen ist die genaue Inzidenz dieser Falle nicht bekannt. Um die Wirksamkeit einer nachfolgenden
Lebendimpfung zu garantieren, soll diese fiir acht Monate ausgesetzt werden.** Dieser Zeitraum wurde
jedoch nie empirisch bestatigt.° Rechnerisch ergibt sich bei einer Halbwertzeit intravends verabreichter
Immunglobuline von etwa drei Wochen ein Abfall der IgG-Konzentration in den Bereich des insuffizienten
Schutzes von 0,2 IU/ml IgG-Antikdrper gegen Masern nach etwa vier Monaten.”® Die Studie wird gemein-
sam mit dem Nationalen Referenzzentrum fiir Masern, Mumps und Roteln am Robert-Koch-Institut durch-
gefiihrt.

Fragestellungen Ergebnisse

1. Wie viele Masern-exponierte, ungeimpfte Saug- Wahrend der 2-jahrigen Laufzeit wurde tiber ESPED
linge werden in den Notaufnahmen deutscher kein Fall gemeldet. Die Studie wurde am 30.06.2023
Kinderkliniken vorstellig? beendet.

2. Ist durch das neue Masernschutzgesetz die Inzi-
denzdieser Sauglinge in den kommenden Jahren  Studienleitung

ricklaufig? Prof. Dr. med. Horst von Bernuth, Klinik fiir Padiatrie
Sofern die meldende Klinik sich bereiterklart, den Sdug-  mit Schwerpunkt Pneumologie und Immunologie,
ling erneut fir eine Blutentnahme einzubestellen: Charité, Universitatsmedizin, Virchow Klinikum,

3. Ist die IgG-Serumkonzentration nach vier Mona-  Augustenburger Platz 1, 13353 Berlin

ten bereits unter den Bereich des insuffizienten  Tel.: 030 - 450-666384, Fax: 030 - 450-566960,

Schutzes von 0,2 IU/ml gefallen? horst.von-bernuth@charite.de
4. Sofern 3. zutrifft: Erzielt eine Lebendimpfung zu

diesem Zeitpunkt einen suffizienten Impfschutz?  Literatur

1 Patel MK, Goodson JL, Alexander JP, Jr., Kretsinger K,

Falldefinition: Sodha SV, Steulet C, et al. Progress toward Regional
Masern-exponierte, ungeimpften Sauglinge, die in Measles Elimination - Worldwide, 2000-2019. MMWR
der Notaufnahme vorgestellt werden, unabhangig Morb Mortal Wkly Rep (2020) 69(45):1700-5. Epub
von einer IgG Gabe, die jiinger als 6 Monate alt sind. 2020/11/13. doi: 10.15585/mmwr.mm6945a6.
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tion. J Ped 1993;122(2):204 - 211

7 Buhl, D, Santibanez, S., Kallinich, T. et al. Wie schiitzen
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Zusammenfassung

Sauglinge, die jiinger als 6 Monate alt sind und be-
statigt Masern exponiert wurden, soll die intravend-
se Gabe von 400mg Immunglobulinen (IVIG) pro
Kilogramm Koérpergewicht (kg KG) als Postexposi-
tionspropyhylaxe (PEP) vor einer Maserninfektion
schitzen. Ziel der Studie war die Erfassung der In-
zidenz dieser Kinder sowie die Ermittlung des opti-
malen Zeitpunkts der aktiven Impfung gegen Masern
nach intravendse Gabe von IgG (IVIG). Wahrend der
2-jahrigen Laufzeit wurde seit dem 01.07.2021, bei
weltweit zurlickgegangener Maserninzidenz, haupt-
sachlich in der Zeit sehr verbreiteter Nutzung von
Atemmasken wegen der SARS-COV2-Pandemie, liber
ESPED kein Fall gemeldet und die Erfassung am
30.06.2023 beendet.
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Diabetes mellitus Typ 1 und Typ 2

Joachim Rosenbauer

Hintergrund

Aus gesundheitspolitischer Sicht spielen vor allem zwei Formen des Diabetes eine wichtige Rolle: der
immunvermittelte Typ-1-Diabetes, der in der Regel zu einem absoluten Insulinmangel fihrt, und der
Typ-2-Diabetes, bei dem sowohl eine Insulinresistenz als auch eine verminderte Insulinsekretion eine
Rolle spielen. Die Krankheit verringert sowohl die Lebenserwartung als auch die Lebensqualitat. Daten
Uber die Inzidenz von Diabetes liefern daher wichtige Informationen fir den Aufbau und die Weiter-
entwicklung einer Infrastruktur fiir die Diabetesversorgung (1). In Deutschland und vielen anderen Landern

weltweit steigt die Diabetesinzidenz an (2).

Fragestellungen:

a) Wieistdielnzidenz des Typ-1-Diabetes beiKindern
unter 5 Jahren in Deutschland?

b) Wieistdielnzidenz desTyp-1-Diabetes beiKindern
und Jugendlichen unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen?

¢) Wieistdielnzidenz des Typ-2-Diabetes beiKindern
und Jugendlichen unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen?

Falldefinition:
Klinische Diagnose eines Typ-1- bzw. Typ-2-Diabetes
im Zeitraum 1.1.2022 bis 31.12.2022

Methoden

Die Vollstandigkeit der Erfassung wurde mithilfe der
Capture-Recapture-Methode geschatzt. Als sekun-
dare Datenquellen dienten in Nordrhein-Westfalen
(NRW) Internistische Klinken, Diabetes-Schwerpunkt-
praxen und Praxen und bundesweit die DPV-Daten-
bank, Ulm (3). Inzidenzen inklusive 95%-Intervalle
wurden unter Annahme einer Poisson-Verteilung der
Falle nach der Personenjahre-Methode (4) auf der
Grundlage der vorliegenden Bevolkerungsdaten
von 2021 berechnet (5). Trendanalysen wurden mit
Poisson-Regressionen durchgefihrt (4).

Ergebnisse (vorladufig)

a. Inzidenz des Typ-1-Diabetes bei Kindern unter 5
Jahren in Deutschland:

Im Jahr 2022 wurden bundesweit 544 Neuerkrankun-

gen eines Typ-1-Diabetes bei Kindern im Alter unter

5 Jahren mit vollsténdigen Basisdaten (Geschlecht,
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Geburts- und Manifestationsmonat und -jahr) von
ESPED erfasst. Dies ergibt eine Inzidenzschatzung
von 13,7 (95%-KI: 12,6-14,8) pro 10° Personenjahre.
Anhand einer Capture-Recapture-Analyse wurde die
Erfassungsvollstandigkeit von ESPED fiir 2022 auf
40,2 % geschatzt. Sie liegt damit etwas hoher als 2021
(37,4 %), aber deutlich unter dem Niveau der Vor-
jahre (1993-2020: 58-78%). Erfassungskorrigiert
wird die Inzidenz auf 34,0 (95%-KI: 32,3-35,9) pro 10°
Personenjahre geschatzt. Die ESPED-basiert Inzidenz
pro 10° Personenjahre hat von 6,9 im Jahr 1993 auf
13,7 im Jahr 2022 zugenommen, die erfassungskor-
rigierte Inzidenz von 10,9 auf 34,0. Die Trendanalyse
der Inzidenzdaten zeigt im diesem Zeitraum einen
signifikanten Inzidenzanstieg von 1,4% (95%-KI:
0,8-1,9 %), erfassungskorrigiert ergibt sich eine Zu-
nahme von 2,8 % (95%-KI: 2,1-3,4 %) pro Jahr (jeweils
p <0,001).

b. Inzidenz des Typ-1-Diabetes bei Kindern und
Jugendlichen unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen:

Im Jahr 2022 wurden in NRW 546 Neuerkrankungen

eines Typ-1-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen

der Altersgruppe von 0 bis <18 Jahren mit vollstan-
digen Basisdaten an ESPED gemeldet. Dies ergibt
eine Inzidenzschatzung von 18,0 (95%-Kl: 16,5-19,5)
pro 10° Personenjahre. Anhand einer Capture-Re-
capture-Analyse wurde die Erfassungsvollstandigkeit
von ESPED fiir 2022 auf 47,3 % geschatzt. Die Erfas-

sungsvollstandigkeit war unverandert zum Jahr 2021

(47,8 %), aber deutlich unter dem Niveau der Vor-

jahre (1996-2020: 68-79%). Erfassungskorrigiert

wird die Inzidenz auf 38,0 % (95%-KI: 35,8-40,2) pro
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10° Personenjahre geschatzt. Die ESPED-basierte In-
zidenz pro 10° Personenjahre hat von 11,2 im Jahr
1996 auf 18,0 im Jahr 2022 zugenommen, die erfas-
sungskorrigierte Inzidenz von 16,1 auf 38,0. Die
Trendanalyse der Inzidenzdaten zeigt in diesem Zeit-
raum einen signifikanten Inzidenzanstieg von 2,3 %
(95%-Kl: 1,8-2,7 %), erfassungskorrigiert liegt der
Anstieg bei 3,1 % (95%-Kl: 2,7-3,6 %) pro Jahr (jeweils
p <0,001).

¢. Inzidenz des Typ-2-Diabetes bei Kindern und
Jugendlichen unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen:
Seit 2002 werden in NRW Neuerkrankungen an Typ-
2-Diabetes erfasst. Im Jahr 2022 wurden 22 Neuer-
krankungen bei Kindern und Jugendlichen im Alter
von 5 bis <18 Jahren mit vollstandigen Basisdaten
an ESPED gemeldet. Dies ergibt eine Inzidenz von
1,0 (95%-KI: 0,6-1,5) pro 10° Personenjahre. Anhand
einer Capture-Recapture-Analyse wurde die Erfas-
sungsvollstandigkeit von ESPED fiir 2022 auf 25,9 %
geschatzt. Sie liegt damit im Bereich der Vorjahre
(2002-2021: 14-54 %). Die erfassungskorrigierte In-
zidenz flir 2022 betragt 4,1 (95%-KI: 3,3-5,0) pro 10°
Personenjahre. Die ESPED-basierte Inzidenz pro 10°
Personenjahreist von 0,2 im Jahr 2002 auf 1,0 im Jahr
2022 angestiegen, die erfassungskorrigierte Inzidenz
von 0,8 auf 4,1. Die Trendanalyse der Inzidenzdaten
zeigt im diesem Zeitraum einen signifikanten jahr-

Abb. 1: Beobachtete und erfassungskorrigierte Inzidenz des Typ-1- und Typ-2-Diabetes

bei Kindern und Jugendlichen im Jahr 2022
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lichen Inzidenzanstieg von 9,0 % (95%-KI:6,8-11,4 %),
erfassungskorrigiert ergibt sich eine Zunahme um
8,3 % (95%-KI: 5,8-10,8 %) pro Jahr (jeweils p < 0,001).

Diskussion:

Die erfassungskorrigierten Inzidenzschatzungen fur
Typ-1-Diabetes und Typ-2-Diabetes flir das Jahr 2022
liegen wie bereits fiir die Jahre 2020 und 2021 deut-
lich Gber den Neuerkrankungsraten im Zeitraum vor
2020. Diese Beobachtungen sind in Ubereinstim-
mung mit dem berichteten Anstieg der Inzidenz von
Typ-1-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen wah-
rend der COVID-19-Pandemie (6,7). Im Zeitraum
2020-20221 wurde parallel zur Covid-19-Pandemie
auch ein Inzidenzanstieg des Typ-2-Diabetes bei
10- bis <18-Jahrigen beobachtet (8).

Im Langzeittrend zeigt sich ein Inzidenzanstieg
fur den Typ-1-Diabetes und den Typ-2-Diabetes
bei Kindern und Jugendlichen. Dabei zeigen die
Trendschatzungen einen starkeren Anstieg fur
den Typ-2-Diabetes als fur den Typ-1-Diabetes.
Fur den Beobachtungszeitraum 2002 bis 2019
wurde bereits berichtet, dass die Typ-2-Diabetes-
Inzidenz bei Jugendlichen in Deutschland starker
angestiegen war als die Typ-1-Diabetes-Inzidenz
(9).

Die Schatzungen der Erfassungsvollstandig-
keiten fur den Typ-1-Diabetes im Jahre 2022 lie-
gen wie bereits flr 2021 deutlich niedriger als in
den vorangegangenen Jahren.
Ursache hierflr ist moglicher-
weise eine noch verringerte
Teilnahme von Kinderklinken
nach der Umstellung des ES-
PED-Systems im Jahr 2021.
Eine weitere Ursache ist ver-
mutlich die seither vergroberte
Datenerfassung in ESPED (nur
Monat und Jahr von Geburtstag
und Diagnose, grobe raumliche
Auflosung nur nach Kilinik-
adresse), die den flir Capture-
Recapture-Analysen notwendi-
gen Abgleich mit den sekunda-
ren Datenquellen erschwert. So
a ist vermutlich aufgrund fehlen-
89 der Zuordnung von Fallen der
Anteil von T1D-Fallen, die so-
wohl von ESPED als auch von
den sekundaren Datenquellen
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erfasst wurden, seit 2021 deutlich gesunken (bun-
desweit <5 Jahre, 1993-2020/2021/2022: 52-
75%134%135%; NRW <17 Jahre: 1993-
2020/2021/2022: 59-77%144%143 %). Dies fuhrt
zu einer vermutlich verzerrten, geringeren Erfas-
sungsvollstandigkeit und damit mdglicherweise
zu einer Uberschatzung der erfassungskorrigier-
ten Inzidenzen fir 2022 (und 2021).

Kontaktdaten der Studienleitung:

Dr. med. Dipl.-Math. J. Rosenbauer, Dr. Anna Stahl-
Pehe, Deutsches Diabetes-Zentrum, Institut flir Bio-
metrie und Epidemiologie, Auf'm Hennekamp 65,
40225 Disseldorf, joachim.rosenbauer@ddz.de,
anna-stahl@ddz.de,
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Zusammenfassung

Die Inzidenzen des Typ-1- und Typ-2-Diabetes im
Kindes- und Jugendalter wurden mit Hilfe von ESPED
geschatzt und mit Hilfe von Capture-Recapture-Ana-
lysen anhand sekundarer Datenquellen (in NRW in-
ternistische Klinken, Diabetes-Schwerpunktpraxen
und Praxen sowie bundesweit DPV-Datenbank) fiir
eine Untererfassung korrigiert. Die ESPED-basierte
Inzidenz pro 100.000 Personenjahren des Typ-1-Dia-
betes betrug bei Kindern <5 Jahren in Deutschland
13,7 (95%-KI: 12,6-14,8) [erfassungskorrigiert 34,0
(32,3-35,9)], bei Kindern und Jugendlichen <18 Jah-
renin NRW 18,0 (16,5-19,5) [38,0 % (35,8-40,2)] und
flr Typ-2-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen
<18 Jahren in NRW 1,0 (0,6-1,5) [4,1 (3,3-5,0)]. Die
seit der Umstellung des ESPED-Systems im Jahr 2021
vergroberte Datenerfassung erschwert den Abgleich
mit den sekunddren Datenquellen und fihrt mog-
licherweise zu einer Uberschitzung der erfassungs-
korrigierten Inzidenzen.
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Nierenversagen bei (ehemaligen) Friihgeborenen (<35 SSW oder
<2000g bei Geburt)

Hanna Miiller

Hintergrund:

Ziel der neonatologischen Behandlung ist ein Uberleben ohne Beeintrichtigungen. Ein Nierenversagen
ist in dieser Patientengruppe eine seltene schwerwiegende Komplikation. Es kann durch angeborene
Nierenfehlbildungen bedingt sein. Zum anderen werden Frithgeborene mit wenigen Nephronen gebo-
ren, deren Anzahl postpartal wahrend der intensivmedizinischen Betreuung zunimmt. Das akute Nieren-
versagen bei (ehemaligen) Friihgeborenen ist oft multifaktoriell bedingt; pra-, peri- und postnatale Fak-
toren spielen eine Rolle [1, 2]. Die genaue Inzidenz des akuten Nierenversagens bei (ehemaligen) Frih-
geborenen im 1. Lebensjahr in Deutschland ist unklar, da es unterschiedliche Definitionen des Nieren-
versagens gibt [3]. Gemall Wedekin et al. war ein akutes Nierenversagen bei Kindern im 1. Lebensjahr in
27 % durch Frihgeburtlichkeit bedingt [4]. Da der absolute Serum-Kreatinin-Wert kein idealer Marker fir
die Diagnose des akuten Nierenversagen ist, wird nun das akute Nierenversagen haufig gemaf3, neonatal
Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) AKI classification” diagnostiziert [2]. Das Auftreten
eines Nierenversagens ist mit einer erhohten Mortalitat assoziiert [3]. Bei einem Nierenversagen wird
zunehmend die Peritonealdialyse auch bei sehr kleinen Friihgeborenen eingesetzt. Friihgeborene mit
einem akuten Nierenversagen haben ein erhohtes Risiko, im Verlauf ein chronisches Nierenversagen zu

erleiden [1, 2].

Fragestellung(en):

Ziel der Studie ist die Erfassung der Inzidenz des aku-

ten und chronischen Nierenversagens bei (ehemali-

gen) Friihgeborenen im 1. Lebensjahr im Rahmen
eines stationdren Aufenthalts in Deutschland. Es
sollen die Risikofaktoren fiir ein akutes bzw. chroni-
sches Nierenversagen erarbeitet werden und die

Diagnostik und Therapie evaluiert werden.

1. Wie hoch ist die kumulative Inzidenz des akuten
bzw. chronischen Nierenversagens bei (ehemali-
gen) Friihgeborenen im 1. Lebensjahr?

2. Welche pra- und postnatalen Risikofaktoren gibt
es?

3. Welche klinischen Diagnosen bzw. Therapien mit
nephrotoxischen Nebenwirkungen sind mit einem
Nierenversagen bei Friihgeborenen assoziiert?

4. Welche Methoden / Laborparameter werden zur
Diagnostik bei einem Nierenversagen bei (ehe-
maligen) Frihgeborenen verwendet?

5. Abwann und wie wird das akute bzw. chronische
Nierenversagen bei (ehemaligen) Friihgeborenen
im Rahmen des 1. Lebensjahres therapiert?

Falldefinition:

« (ehemalige) Friihgeborenen (<35 SSW oder <2000g
bei Geburt) ohne Congenital Anomalies of the Kid-
ney and Urinary Tract (CAKUT) mit Nierenversagen
bis zu einem korrigierten Alter von 1 Jahr, die sta-
tiondr betreut werden.

- Bevorzugte Definition der akuten Niereninsuffizi-
enz: nach neonatal Kidney Disease: Improving Glo-
bal Outcomes (KDIGO) AKI classification [5]

Vorladufige Ergebnisse:

Fallstatistik

Von Januar bis Dezember 2022 gab es 71 Meldungen,
davon gelten 10 als Fehlmeldungen/Studienaus-
schliisse.Zu den 61 gemeldeten Féllen liegen 49 On-
line-Beantwortungen vor, 12 Fragebdgen stehen
noch aus. Zudem befinden sich unter den 49 beant-
worteten Fragebogen 4 Doppelmeldungen, sodass
zum jetzigen Zeitpunkt eine Auswertung von 45
Meldungen moglich ist. Da ein gemeldetes Kind kein
Friihgeborenes ist, verbleiben dann noch 44 Kinder
zur Auswertung.
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Tab. 1: Definition des akuten Nierenversagens bei Kindern und Jugendlichen sowie Neugeborenen.

Stadium Kinder und Jugendliche Neugeborene
Serum-Kreatinin Urinausscheidung Serum-Kreatinin Urinausscheidung/24h
1 >1,5-1,9-facher Anstieg >1,5-1,9-facher Anstieg
oder < 0,5 ml/kg/h fir 6-12 h oder >0,5und <1 ml/kg/h
Anstieg um 0,3 mg/dL! Anstieg um 0,3 mg/dL*
2 > 2-2,9-facher Anstieg < 0,5 ml/kg/h fur>12 h > 2-2,9-facher Anstieg >0,3 und £0,5 ml/kg/h
> 3-facher Anstieg ODER ODER
3 oder > 3-facher Anstieg
Kreat > 4 mg/dL <0,3 ml/kg/h fur>24 h oder
oder oder Kreat > 2,5 mg/dL <0,3 ml/kg/h
Beginn einer Nierenersatztherapie Anurie fir212 h oder
oder Beginn einer Nierenersatztherapie
eGFR < 35ml/min/ 1,73m?

1in 48 Stunden, in Fettdruck markiert jeweils die Anderungen

Abkirzungen: h: Stunden, Kreat: Serum-Kreatinin

Klinische Charakterisierung

Die 44 Kinder setzen sich aus 21 Jungen und 23
Madchen zusammen. Das Geburtsgewicht betrug
zwischen 316 g und 3980 g und das Schwanger-
schaftsalter bei Geburt befand sich zwischen 22,4
und 35,4 Schwangerschaftswochen. Zum Zeitpunkt
des Nierenversagens betrug das Gewicht zwischen
316 g und 5850 g und das postnatale Alter variierte
zwischen dem 1. Lebenstag und dem 9. Lebensmo-
nat. Alle 44 Kinder hatten ein akutes Nierenversagen
und bei drei dieser 44 Kinder ging das akute Nieren-
versagen in ein chronisches Nierenversagen liber. Bei
8 Kindern wurde eine prarenale Ursache fiir das Nie-
renversagen angegeben, bei 10 Kindern eine intra-
renale Ursache und bei keinem Kind wurde von einer
postrenalen Ursache berichtet.

Bei den prarenalen Ursachen fiir ein akutes Nieren-
versagen wurden folgende Diagnosen angegeben:
Plazentainsuffizienz (1 Kind), Plazentaldsung (1 Kind),
Sepsis (7 Kinder), arterielle Hypotension (23 Kinder),
Herzinsuffizienz (5 Kinder), Exsikkose (3 Kinder),
schlechte Nierenperfusion durch geringes intrava-
sales Volumen (15 Kinder), niedriger onkotischer
Druck (5 Kinder), abdominelles Kompartmentsyn-
drom (4 Kinder), Shunt bei PDA (3 Kinder), postnata-
le Therapie mit Indometacin/Ibuprofen (5 Kinder). Bei
den intrarenalen Ursachen fiir ein Nierenversagen
wurde bei einem Kind von Tubulusnekrosen und
Niereninfarkten berichtet, bei einem weiteren Kind
von einer Nierenvenenthrombose nach ZVK, bei 3
Kindern war die Niere von einer ausgepragten Isch-
amie betroffen und bei einem weiteren Kind war die
Niere von Nebenwirkungen eines Medikaments be-
einflusst.
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Wenn man insgesamt analysiert, welche Ursachen
fur ein akutes Nierenversagen am haufigsten von den
Meldern beschrieben wurden, so dominieren eine
ausgepragte Hypotonie bzw. ein schwerer Fliissig-
keitsmangel (10 Kinder) und eine schwere Infektion
(bakteriell, viral, fungal; insgesamt 8 Kinder) und es
folgen mit Abstand ein ausgepragter PDA (3 Kinder),
ein feto-fetales Transfusionssyndrom (2 Kinder) sowie
eine schwere Anamie (2 Kinder) und die Gabe von
einem ACE-Hemmer (2 Kinder).

Bei den allermeisten Kindern kommt nur die kon-
servative Therapie beim akuten Nierenversagen zum
Einsatz. Bei 8 Kindern erfolgte auch eine Peritoneal-
dialyse und bei einem Kind auch eine Hamodialyse.

Schlussfolgerungen (vorlaufig)

Das akute Nierenversagen bei (ehemaligen) Friihge-
borenen kann viele Ursachen haben. Es dominieren
aber vor allem die ausgepragte Hypotonie bzw. ein
schwerer Fllissigkeitsmangel sowie eine schwere In-
fektion. Die Peritonealdialyse ist ein Verfahren, das
neben der konservativen Therapie, nicht selten zur
Anwendung kommt.

Kontaktdaten der Studienleitung

Prof. Dr. med. Hanna Miiller (Korrespondenzadresse),
Univ.-Prof. Dr. med. Stefanie Weber, Klinik fir Kinder-
und Jugendmedizin, Neonatologie, Padiatrische
Nephrologie, Transplantationsnephrologie und All-
gemeine Padiatrie, Zentrum fur Kinder- und Jugend-
medizin, Universitatsklinikum Marburg, Baldinger-
straBBe, 35043 Marburg; Tel.: 06421-58-66973,
Hanna.Mueller@med.uni-marburg.de;
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Zusammenfassung

Das akute Nierenversagen bei (ehemaligen) Friih-
geborenen kann viele Ursachen haben. Es domi-
nieren aber vor allem die ausgepragte Hypotonie
bzw. ein schwerer Flissigkeitsmangel sowie eine
schwere Infektion. Oft ist eine konservative Therapie
beim akuten Nierenversagen ausreichend; nicht
selten kommt aber auch die Peritonealdialyse zur
Anwendung.
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Infektionen des Zentralen Nervensystems durch Ureaplasma species
bei Friihgeborenen, Neugeborenen und Sauglingen im 1. Lebensjahr
(01/2022-09/2022)

Christine Silwedel

Hintergrund

Studienziel ist die Erfassung von Infektionen des zentralen Nervensystems (ZNS) durch Ureaplasma species
(spp.) bei Friihgeborenen, Neugeborenen und Sauglingen im ersten Lebensjahr im Hinblick auf Inzidenz,
Risikofaktoren, klinischen Verlauf und Outcome.

Ureaplasma spp. gelten als Kommensalen des adulten Urogenitaltraktes, gleichwohl kann eine Aszension
der Erreger in der Schwangerschaft einen wesentlicher Risikofaktor fiir Chorioamnionitis und Friihgeburt-
lichkeit bedeuten (1). Die pra- oder perinatale Ureaplasmen-Transmission scheint zudem nicht nur mit
der Entwicklung chronischer Morbiditaten des Friihgeborenen, insbesondere der Bronchopulmonalen
Dysplasie, assoziiert zu sein, sondern kann dartiber hinaus zu invasiven neonatalen Infektionen u. a. des
zentralen Nervensystems flihren (2-5). Verschiedene Fallberichte beschreiben Meningitiden durch Urea-
plasma spp. bei Friih- und Neugeborenen (2). Diese manifestieren sich z. B. durch klinische Zeichen der
Meningitis oder Entwicklung eines Hydrocephalus. Kerncharakteristika der Ureaplasmen-Meningitis schei-
nen eine Liquorpleozytose, Eiweillerhohung und ein deutlich erniedrigter Glukosespiegel im Liquor zu
sein, zudem bleibt ein Ansprechen auf Uibliche antibiotische Therapieregime bei Meningitis aus (2). Der
Nachweis von Ureaplasma spp. gelingt nur durch gezielte Erregerdiagnostik, hierbei ist die PCR den
kulturellen Methoden deutlich Gberlegen, allerdings nicht ubiquitar verfligbar. Eine prospektive Studie
beschrieb Nachweisraten von Ureaplasmen im Liquor von bis zu 20 % der Friihgeborenen < 1500 g Ge-
burtsgewicht (6). Dies lasst eine deutlich unterschétzte klinische Relevanz von Ureaplasmen-Infektionen
des ZNS in der Neonatologie vermuten.

Diese Studie diente der systematischen Datenerhebung, aber auch der Schaffung eines Bewusstseins der
Relevanz von Infektionen des ZNS durch Ureaplasma spp. Das Angebot einer kostenlosen Liquor-PCR als
diagnostischer Goldstandard zur Ureaplasmen-Detektion sollte die Nachweisrate des unterdiagnostizierten
Erregers erhohen.

Fragestellungen

1. Wie hdufig sind Infektionen des zentralen Nerven-
systems durch Ureaplasma spp.?

2. Welche Risikofaktoren lassen sich identifizieren?

3. Wiesstellen sich klinischer Verlauf, therapeutisches
Management, Komplikationen und Outcome dar?

Falldefinition

Friihgeborene, Neugeborene und Sauglinge vor dem

ersten Geburtstag mit

Nachweis von Ureaplasma spp. im Liquor und/oder

- Therapieresistenten klinischen Zeichen der Menin-
gitis und persistierenden Entziindungszeichen im
Liquor (Pleozytose und/oder Eiweierhéhung
und/oder erniedrigte Glukosespiegel) und/oder

- unklarem Hydrocephalus (akut oder chronisch) und
persistierenden Entziindungszeichen im Liquor.
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Ergebnisse

Wahrend im ersten Erfassungsjahr 3 Falle einer
Infektion des ZNS durch Ureaplasma spp. gemeldet
worden waren, konnte im aktuellen Studienzeitraum
kein weiterer Fall erfasst werden.

Schlussfolgerung

Die insgesamt geringe Zahl erfasster Patienten ver-
deutlicht die Problematik bei ZNS-Infektionen durch
Ureaplasmen: nur durch gezielte Ureaplasmen-Diag-
nostik, idealerweise mittels PCR, gelingt ein Erreger-
nachweis und kann eine gezielte Therapie initiiert
werden. Somit ist weiterhin von einer hohen Dunkel-
ziffer von Ureaplasmen-Infektionen des ZNS bei Friih-
und Neugeborenen auszugehen. Aufgrund der feh-
lenden Meldungen wurde die Erfassung nach drei
Jahren eingestellt.
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Zusammenfassung

Die Studie diente der Erfassung von Infektionen des
zentralen Nervensystems durch Ureaplasma species
(spp.), da diese insbesondere bei Frilhgeborenen u.a.
mit Meningitiden, chronischem Hydrocephalus und
Entwicklungsbeeintrachtigung assoziiert sein kon-
nen. Eingeschlossen wurden Frithgeborene, Neuge-
borene und Sauglinge vor dem ersten Geburtstag
mit (1) Nachweis von Ureaplasma spp.im Liquor und/
oder (2) therapieresistenten klinischen Zeichen der
Meningitis und persistierenden Entziindungszeichen
im Liquor (Pleozytose und/oder Eiweillerhhung
und/oder erniedrigte Glukosespiegel) und/oder (3)
unklarem Hydrocephalus (akut oder chronisch) und
persistierenden Entziindungszeichen im Liquor. Uber
den gesamten Erfassungszeitraum wurden 5 Patien-
ten in die Studie eingeschlossen, so dass weiterhin
von einer hohen Dunkelziffer von Ureaplasmen-
Infektionen des zentralen Nervensystems bei Friih-
und Neugeborenen auszugehen ist. Die insgesamt
geringe Zahl erfasster Patienten verdeutlicht die
Problematik bei ZNS-Infektionen durch Ureaplas-
men: nur durch gezielte Ureaplasmen-Diagnostik,
idealerweise mittels PCR, gelingt ein Erregernach-
weis und kann eine gezielte Therapie initiiert werden.
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Vitamin Bu-MangeI im ersten Lebensjahr (01.01.2021-31.12.2022)

Ulrike Miitze, Steffen Syrbe, Stefan Kolker

Hintergrund

DerVitamin B, -Mangel ist eine seltene Ursache mittlerer und schwerer Entwicklungsstérungen im ersten
Lebensjahr.Verlassliche Inzidenzdaten fiir Deutschland sind bislang nicht vorhanden. Ein Neugeborenen-
screening (NGS) auf neonatalen Vitamin B, -Mangel ist technisch méglich [1-3] und wird aktuell an drei
deutschen NGS-Zentren im Rahmen von Pilotstudien untersucht. Hierbei variiert die Inzidenz zwischen
1:30.000 [3] und 1:3.800 [1-3] gescreenter Neugeborener. Belastbare Daten zum klinischen Nutzen eines
NGS auf neonatalen Vitamin B, ,-Mangel fehlen hingegen. Diese Liicke soll mit dieser ESPED-Erhebung
geschlossen werden.

Primares Studienziel ist die Ermittlung der Inzidenz des sich klinisch neurologisch manifestierenden,
symptomatischen Vitamin B, .-Mangels im ersten Lebensjahr in Abhangigkeit zum Vorhandensein eines
NGS auf Vitamin B, ,-Mangel.

Sekundare Studienziele sind die Erfassung der Ursachen dieses symptomatischen Vitamin B, -Mangels
und des Spektrums des klinischen Phanotyps anhand anamnestischer, klinischer, bildgebender und la-

borchemischer Befunde.

Fragestellungen

1) Bestimmung der Inzidenz des klinisch sympto-
matischen und laborchemisch gesicherten Vita-
min B, .-Mangels im ersten Lebensjahr.

2) Vergleich der Inzidenz des klinisch symptomati-
schen Vitamin B, -Mangels im 1. Lebensjahr in
Regionen mit NGS auf Vitamin B, ,-Mangel und
ohne entsprechende NGS-Pilotprojekte.

3) Bestimmung der Inzidenz desim NGS identifizier-
ten Vitamin B, -Mangels.

4) Evaluationder Ursachen desVitamin B, -Mangels
im 1. Lebensjahr

5) Erfassung des Spektrums der klinischen Manifes-
tation des symptomatischen Vitamin B, -Mangels
im 1. Lebensjahr.

Falldefinition

Patienten bis einschlieflich 12 Lebensmonaten mit

laborchemischem Nachweis eines Vitamin B, ,-Man-

gels (Erstdiagnose), definiert wie folgt:

- Vitamin B,, (Serum/Plasma) erniedrigt (<160
pmol/l; <215 pg/ml) und/oder

+ Holo-Transcobalamin (Serum/Plasma) erniedrigt
(<35 pmol/l)

Und

entweder klinisch neurologischer Symptomatik (u.a.

Entwicklungsstérung, muskuldre Hypotonie, epilep-

tische Anfélle, zerebrale Atrophie) oder Identifika-

tion im NGS.
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Vorldufige Ergebnisse

Far die Jahre 2021 und 2022 wurden der ESPED 79
Falle gemeldet (Abbildung 1). Nach Abzug von Fehl-
meldungen (N=3), Meldungen mit ausstehendem
Dateneintrag trotz Mahnung (N=10), Doppeleintra-
gen (N=5) und Ausschluss aufgrund nicht erfillter
Falldefinition (N=1) wurden 60 Datensatze von Kin-
dern mit Vitamin B, -Mangel im ersten Lebensjahr,
die im NGS identifiziert (N=31) oder nach dem Auf-
treten suggestiver Symptome diagnostiziert wurden
(N=29), in die Analyse eingeschlossen.

79 Meldungen

EE—

A4

76 Meldungen

]

A4

3 Fehlmeldungen |

10 Datensatz ausstehend |

66 Datensatze

1 @ Falldefinition
5 Doppelbestimmungen

A4

60 Datensatze
31 NBS / 29 Symptomatisch

Abb. 1: Flussdiagramm: Meldungen und Datensatze in der Aus-
wertung.
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Einfluss des Neugeborenenscreenings

In den Jahren 2021-2022 wurde in drei NGS-Zentren
ein Pilotscreening auf neonatalen Vitamin B, -Mangel
(Hannover, Heidelberg, Miinchen) durchgefiihrt. In
Hannover und Miinchen lag die Teilnahmerate am
Pilotscreening bei 97,5-99% aller gescreenten Kinder
(Durchschnitt 2018-2020: 344.100 gescreente Kinder/
Jahr: [4]), in Heidelberg (Durchschnitt 2018-2020:
140.750 gescreente Kinder/Jahr: [4]) bei etwa zwei
Dritteln (damit etwa 92.895 gescreente Kinder/Jahr).
Damit erhielten deutschlandweit 2021 und 2022
etwa 876.800 Neugeborene ein NGS auf neonatalen
Vitamin B, ,-Mangel, wéhrend etwa 662.900 Neuge-
borene im selben Zeitraum nicht auf das Vorliegen
eines neonatalen Vitamin B, -Mangels gescreent
wurden (Tabelle 1).

Bei 24 symptomatisch diagnostizierten Kindern war
das screenende NGS Labor angegeben (Tabelle1).In
den NGS Laboren Hannover und Minchen ist ein
erfolgtes NGS auf neonatalen Vitamin B, -Mangel
anzunehmen. Bei den sechs Kinder, die in Heidelberg
gescreent wurden, ist aufgrund der Anonymitat des
Datensatzes nicht nachvollziehbar, ob sie ein Pilot-
screening aufVitamin B, -Mangel erhielten (im Mittel
66% der gescreenten Kinder im NGS Labor Heidel-
berg). Daher wurden diese sechs Kinder fiir die fol-
gende Analyse des Effektes des NGS ausgeschlossen.
Ein symptomatisch diagnostizierter Vitamin B, -Man-
gelim ersten Lebensjahr wurde bei Kindern, die kein
NGS auf neonatalen Vitamin B, -Mangel erhielten
(N=14 auf 584.800 gescreenten Neugeborene), vier-
mal so haufig gemeldet wie bei Kindern, die als Neu-
geborene darauf gescreent worden waren (N=4 auf
688.200 gescreenten Neugeborene; Tabelle 1; Fisher’s
Exact Test, OR 4,12, P=0,0081).

Inzidenz

Bezogen auf die durchschnittliche Anzahl an
Neugeborenen, die ein NGS auf neonatalen Vit-
amin B, -Mangel erhielten (Tabelle 1), ergibt sich
eine Inzidenz von etwa 1:28.000 Neugeborene.

Fur die gemeldeten Falle mit symptomati-
schem Vitamin B, ,-Mangelim ersten Lebensjahr
ergibt sich, bezogen auf die vorlaufige Anzahl
der Geburten in Deutschland 2021 (795.492 Ge-
burten) und 2022 (738.856 Geburten) [5], eine
Inzidenz von etwa 1:51.000 Neugeborene.

Fur beide Berechnungen ist allerdings von
einer Dunkelziffer nicht berichteter bzw. nicht
diagnostizierter Falle auszugehen. Fiir den im
NGS diagnostizierten neonatalen Vitamin B -
Mangel ist diese Zahl quantifizierbar. Allein im
Heidelberger NGS wurden 2021-2022in 192.512
gescreenten Neugeborenen 43 Falle eines neo-
natalen (funktionellen) Vitamin B,,-Mangels
identifiziert (Inzidenz 1: 4.500 Neugeborene).

Symptomatik

Das mediane Alter (Spanne) bei ersten Symptomen
[N=21; 120 (24-330) Tage] und Diagnosesicherung
[N=26 (165 (21-330) Tage] unterschied sich dabei
nicht zwischen den Gruppen symptomatisch trotz
und symptomatisch ohne NGS. Fiir 25/29 Kindern
lagen Angaben zur Symptomatik bei Diagnosestel-
lung vor. Die haufigsten Symptome waren die mus-
kulare Hypotonie (68%), Anamie (58%) und Entwick-
lungsstorung (44%) (Abbildung 2).

Kindliche und miitterliche Erndhrung
In der symptomatisch identifizieren Gruppe wurden
97% (28/29) aller Kinder bei Diagnose im medianen

Tab. 1: Gemeldete Fille eines Symptomatische Kinder mit Vitamin B, ,-Mangel im ersten Lebensjahr in Abhédngigkeit von der

Durchfithrung des NGS.

Gescreente in

Gemeldete Fille

2 Jahren*, N Symptomatische Kinder mit Im NGS identifizierter
Vitamin B12-Mangel, N Neonataler B12-Mangel, N
NBS inkl. neonatalen Vitamin B12-Mangel ** 688.200 4 6
Teilweise NBS inkl. neonatalen Vitamin B12-Mangel*** | 281.500 6 25
NBS ohne neonatalen Vitamin B12-Mangel **** 584.800 14

Fehlende Daten

5

* Hochrechnung fiir 2021 und 2022 aus dem Durchschnitt der 2018-2020 gescreenten Kinder/ Jahr [4], ** Screeningzentren Han-
nover und Miinchen (Teilnahme 97,5-99%), *** Screeningzentrum Heidelberg (Teilnahme ~66%). **** Screeningzentren Weiden,
Sachsen/Thiringen, Dresden, Berlin/Brandenburg, Hamburg, Greifswald, Magdeburg, Frankfurt.
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U. Miitze: Vitamin B12-Mangel im ersten Lebensjahr

Anamie (N=24)
Mangelerndhrung (N=24)

Gedeihstorung (N=24)

Abb.2: Haufigkeiten der

| klinischen Symptome bei
infantilem Vitamin B12-
I Mangel.

Epileptische Anfalle (N=25)

Entwicklungsstorung (N=25)

Gestorte Entwicklung des Sehens (N=25)
Muskuldre Hypotonie (N=25)
0% 20%

EJa nein

Alter von 165 Tagen, noch gestillt, davon 86% voll-
gestillt.

Mutter der im NGS identifizierten Neugeborenen
folgten in der Schwangerschaft zu 47% einer Misch-
kost (inklusive Fleisch) und zu 23% einer weitgehend
vegetarischen oder veganen Erndhrung (20% unbe-
kannt). Wahrend Miitter der nach Auftreten sugges-
tiver klinischer Symptome diagnostizierten Kinder
in der Stillzeit zu 39% einer Mischkost (inklusive
Fleisch) und zu 31% einer weitgehend vegetarischen
oder veganen Erndhrung folgten (30% unbekannt).

Miitterlicher Vitamin B, -Mangel

Daten zum Bestehen eines mutterlichenVitamin B -
Mangels lagen fiir 38 Datensatze (21 im NGS identi-
fizierte Kinder, 17 symptomatisch diagnostizierte
Kinder) vor: 62% der Mutter der im NGS identifizier-
ten Kinder und 59% der Miitter der symptomatisch
diagnostizierten Kinder hatten selbst einen nachge-
wiesenen Vitamin B, ,-Mangel.

Diskussion

Die Erhebung wurde am 31. Dezember 2022 beendet
und hat die anvisierten Fallzahlen erfillt. Noch sind
nicht alle Datensatze Gibermittelt und die Nachfragen
beantwortet.

Kinder ohne Zugang zu einem Pilotscreening auf
neonatalen Vitamin B, -Mangel, hatten ein vierfach
erhohtes Risiko einen symptomatischen Vitamin
B,,-Mangel zu erleiden, der an die ESPED berichtet
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40%

60% 80% 100%

wurde. Das Neugeborenenscreening auf neonata-
len Vitamin B, -Mangel kann jedoch das Auftreten
eines Vitamin B, -Mangel zu einem spateren Zeit-
punkt des ersten Lebensjahrs nicht in jedem Fall
sicher verhindern.

Die gescreente Kohorte unterscheidet sich erwar-
tungsgemall von der symptomatisch diagnostizier-
ten Kohorte. Fast alle klinisch identifizierten Kinder
wurden bei Diagnose noch gestillt. Klinisch prasen-
tierten sich symptomatische Kinder zumeist mit einer
muskuldaren Hypotonie, Andamie und globalen Ent-
wicklungsstorung.

Eine detaillierte Auswertung der Erhebung erfolgt
mit dem komplettierten Datensatz und sollin einem
internationalen Fachjournal veroéffentlicht werden.

Kontaktdaten der Studienleitung

PD Dr. med. Ulrike Miitze (Kontaktperson) und Univ.-
Prof. Dr. med. Stefan Kolker, Sektion Neuropadiatrie
und Stoffwechselmedizin, Klinik Kinderheilkunde |,
Zentrum fiir Kinder und Jugendmedizin, Universitats-
klinikum Heidelberg, Im Neuenheimer Feld 430,69120
Heidelberg, Ulrike.Muetze@med.uni-heidelberg.de.

Univ.-Prof. Dr. med. Steffen Syrbe, Sektion fiir Padia-
trische Epileptologie, Klinik Kinderheilkunde I, Zen-
trum fir Kinder und Jugendmedizin, Universitats-
klinikum Heidelberg, Im Neuenheimer Feld 430,
69120 Heidelberg.
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Zusammenfassung

Ziel der ESPED Erhebung war die Erfassung der In-
zidenz des symptomatischen Vitamin B12-Mangels
im ersten Lebensjahr und die Uberpriifung, ob ein
Neugeborenscreening (NGS) auf neonatalen Vitamin
B12-Mangel diese senken kann. Die Evaluation der
60 vollstandigen Datensatze von Kindern mit Vitamin
B12-Mangel im ersten Lebensjahr (N=31 im NGS
identifiziert; N=29 symptomatisch diagnostiziert) er-
gab ein 4fach erhohtes Risiko (Odds ratio 4,12,
P=0.0081)) fiir einen symptomatischen Vitamin B12-
Mangel im ersten Lebensjahr fiir Kinder ohne dieses
Pilot-Screening. Mit einer Inzidenz von etwa 1:50.000
Sduglingen traten dabei erste Symptome (N=25) ab
einem medianen Alter von 120 Tagen auf, insbeson-
dere eine muskuldre Hypotonie (in 68%), Anamie
(58%) und Entwicklungs- und Gedeihstérung (44%).
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Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen

Florian Kipfmidiller

Hintergrund:

Eine kongenitale Zwerchfellhernie (CDH) tritt in etwa mit einer Haufigkeit von ca. 1:3.000 Geburten auf.
Heutzutage wird ein gro3er Anteil der Kinder mit CDH bereits pranatal identifiziert und sollte je nach
Schweregrad in einem entsprechend spezialisierten Zentrum behandelt werden [1]. Zu den wesentlichen
akuten Komorbiditdaten der CDH gehéren Lungenhypoplasie, pulmonale Hypertonie und Herzinsuffizienz
[2, 3]. Je nach Auspragung des Defektes bendtigt ein gewisser Prozentsatz in den ersten Lebenstagen
eine ECMO-Therapie [4]. Obwohl sich die Behandlung von Neonaten mit CDH Uiber die letzten Jahrzehnte
verbessert hat, liegt die Mortalitat in den meisten Studien bei 20-30%.

In der postnatalen Adaptationsphase liegen die Behandlungsziele in der Aufrechterhaltung einer suffizien-
ten Oxygenierung unter Vermeidung einer Ventilator-assoziierten Lungenschadigung. Medikamentos steht
die Behandlung der pulmonalen Hypertonie und der Herzinsuffizienz im Vordergrund [5]. Da zu den
postnatalen Behandlungsmdglichkeiten bislang kaum Studien mit hohem Evidenzgrad vorliegen, unter-
liegt die Therapie der Erfahrung der behandelnden Zentren. Die Notwendigkeit therapeutischer Ansatze
variiert zusatzlich je nach GréBe und Seite des vorliegenden Defektes [6], was eine Vergleichbarkeit der
Ergebnisse von Zentrum zu Zentrum schwierig macht.

Bekannt ist, dass ein signifikanter Prozentsatz der Kinder mit gastrointestinalen, pulmonalen oder auch
neurologischen Komorbitaten entlassen wird.

Bislang existieren fiir Deutschland keine guten populationsbezogenen Daten zur kongenitalen Zwerch-
fellhernie. Anhand der erhobenen Daten sollen die Inzidenz, Diagnostik, Therapie und das kurzfristige

Outcome bei CDH in Deutschland untersucht werden.

Fragestellungen

1. Wie haufig werden Neugeborene mit kongenita-
ler Zwerchfellhernie in neonatologischen Abtei-
lungen in Deutschland behandelt?

2. Wie haufig ist die pra- bzw. postnatale Diagnose-
stellung?

3. Wieist die Versorgungsstruktur beziiglich der be-
handelnden Zentren in Deutschland?

4. WelcheTherapieformen werden mit welcher Hau-
figkeit angewandt?

5. Wieist das Outcome von Neugeborenen mit kon-
genitaler Zwerchfellhernie in Deutschland?

6. Korrelieren Outcomeparameter mit therapeuti-
schen Malinahmen oder Patientencharakteris-
tika?

Falldefinition

Neonatologische Patienten, die mit einer prdnatal
oder postnatal (in den ersten 14 Lebenstagen) diag-
nostizierten kongenitalen Zwerchfellhernie in lhrer
Klinik behandelt werden (inklusive im Krei3saal ver-
storbener Kinder).
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Vorldufige Ergebnisse

In den ersten 18 Monaten der Erhebung sind 131
Meldungen eingegangen, bei 73 Kindern lagen zum
Zeitpunkt der Berichterfassung ausreichende Ergeb-
nisse vor. Gemeldet wurden 57 Kinder mit linksseiti-
ger CDH (77 %), 15 mit rechtsseitiger CDH und 1 Kind
mit bilateraler CDH. Bei 11 Kinder fand sich als prog-
nostisch unglinstiges Zeichen die Leberin den Thorax
herniert.

Insgesamt waren 54 der gemeldeten Kinder (74 %)
in einer Kinderklinik geboren (davon 81 % in der je-
weils meldenden Klinik) und 38 Kinder (52%) per
Spontanpartus. 18% der Kinder kamen vor 37+0
Schwangerschaftswochen zur Welt kamen. Bei 23 %
der Kindern lag eine Begleitfehlbildung vor (u.a.
Vitium Cordis, Osophagustherapie und Omphalo-
zele). In der ersten Echokardiographie nach Aufnah-
me zeigte sich bei 50% der Kinder ein pulmonaler
Hypertonus und bei 20 % eine kardiale Dysfunktion.
8% der gemeldeten Kinder erhielten eine ECMO-
Therapie, 27 % eine Hochfrequenzoszillationsbeat-
mung und 46% inhalatives NO als adjuvante Therapie-
option. Die Beatmungsdauer betrug im Mittel 12 Tage
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[Spannweite 1 - 51 Tage]. Von 64 Kindern lagen In-
formationen zur Entlassungsart vor: 63 % Lebend
entlassen, 30% Verlegung in andere Klinik und 7%
wahrend des Krankenhausaufenthaltes verstorben.

Diskussion

Die Zahl der gemeldeten Falle ist vielversprechend
und gibt einen ersten Eindruck in die Versorgungs-
situation von Neugeborenen mit CDH in Deutschland.
Die statistische Aussagekraft ist auf Grund der Menge
der riickgemeldeten Falle noch eingeschrankt, zumal
bei einer groBen Anzahl der gemeldeten Patienten
die Dateneingabe noch nicht erfolgt war.

Kontaktdaten der Studienleitung

PD Dr. med. Florian Kipfmiiller (Kontaktperson),
Universitatsklinikum Bonn, Klinik fiir Kinderheilkunde
- Neonatologie und padiatrische Intensivmedizin,
Venusberg-Campus 1, 53127 Bonn, Tel.: 0228-287
37834, Fax: 0228-287 33296,
florian.kipfmueller@ukbonn.de

Prof. Dr. med. Thomas Schaible, Universitatsmedizin
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Theodor-Kutzer-Ufer 1, 68167 Mannheim
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Zusammenfassung

Bislang existieren fiir Deutschland keine guten popu-
lationsbezogenen Daten zur kongenitalen Zwerch-
fellhernie. In den 18 Monaten seit Beginn der Be-
handlung wurden 131 Kinder gemeldet, deren Cha-
rakteristika auf eine reprasentative Stichprobe schlie-
Ben lassen. Die Ergebnisse sind hilfreich fiir die Ana-
lyse von Versorgungsstruktur, Behandlungsdaten
und Outcome dieser Patientengruppe.
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Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (IPE) (1.1.2022- 31.12.2022)

Johanna Schlaberg & Sabine Vygen-Bonnet

Hintergrund

Invasive Pneumokokkenerkrankungen (IPE) treten haufig bei Kleinkindern und alteren Menschen auf und
nehmen teilweise sehr schwere Verlaufe, die sich klinisch als Meningitis, septische Arthritis oder Sepsis
manifestieren. Nicht selten bleiben Residuen. Die Standige Impfkommission (STIKO) empfiehlt seit 2006
fur Sauglinge eine Impfung gegen Pneumokokken mit einem Konjugatimpfstoff (PCV). In Deutschland
wurde der 7-valente Mitte 2009 vom 10-valenten und seit Beginn 2010 vom 13-valenten PCV abgel6st.
Seit Ende 2022 ist in der EU zudem ein 15-valenter PCV ab dem Alter von 6 Wochen zugelassen. Aktuell
wird in Deutschland ein 2+1 Impfschema flir reifgeborene Sauglinge empfohlen. Nach Einfiihrung der
Sauglingsimpfung im Jahr 2006 zeigte sich eine deutliche Abnahme der IPE, die durch in PCV enthaltene
Serotypen verursacht wurden, in der Altersgruppe der geimpften Kleinkinder, aber zusatzlich auch in
allen anderen Altersgruppen. Allerdings kam es in den folge Jahren zu einer Zunahme von Erkrankungen
durch Pneumokokken mit Serotypen, die nicht im Impfstoff enthalten sind (Replacement-Phanomen).
Zunachst wurde dieser negative Effekt von einer steigenden Impfquote und den positiven Effekten der
Herdenprotektion ausbalanciert. Sobald jedoch die Zunahme der Inzidenz der nicht im Impfstoff ent-
haltenen Serotypen Uber die maximale Reduktion der IPE Inzidenz von im Impfstoff enthaltenen Sero-
typen hinausgeht, ist der Hohepunkt des Nutzens des Impfprogrammes tiberschritten. Dies war 2014 der
Fall [1]. Es ist fiir die Evaluation des Impfprogrammes und eines moglichen zusatzlichen Nutzens von in
der Entwicklung befindlichen, hohervalenten Impfstoffen unerlasslich, die Epidemiologie der IPE weiter

zu beobachten. Das ESPED-Projekt ist ein wichtiger Baustein der IPE Surveillance in Deutschland.

Falldefinition

Als Fille gelten erkrankte Kinder bis zum 16. Geburts-
tag, bei denen ein Streptococcus pneumoniae-Stamm
aus einem physiologischerweise sterilen Kérperge-
webe wie Blut, Liquor oder Gewebepunktat (z.B.
Empyem) angeziichtet werden konnte und die von
einer Kinderklinik oder padiatrischen Abteilung eines
Krankenhauses in Deutschland an ESPED gemeldet
wurden.

Ergebnisse

Melderaten nach Altersgruppen:

Mit Datenstand 11.04.2023 wurden von den Kinder-
kliniken 117 IPE-Falle mit dem Aufnahmejahr 2022
an ESPED gemeldet. Nach Ausschluss von einer Dop-
pelmeldung und einem Fall, der die Falldefinition
nicht erfillte, konnten 115 Datensatze ausgewertet
werden. Dies sind 62 (117 %) Falle mehr als im Vorjahr.
Die Gesamtfallzahl liegt somit wieder auf dem pra-
COVID-19-pandemischen Niveau der Jahre 2013-
2019 (Abb. 1). Die Altersverteilung ist jedoch etwas
anders als dies bisher der Fall war: Wahrend die
Inzidenzen in den Altersgruppen der 2 bis <5 sowie
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5bis<16-Jahrigen Uber dem prapandemischen
Niveau liegen, liegt die Inzidenz pro 100.000 Kinder
in der Altersgruppe der <2-Jahrigen weit unter dem
Durchschnittsniveau der Jahre 2013-2019.

Epidemiologie:

Die Anzahl der gemeldeten IPE-Filleist relativ gleich-
mafig auf die unterschiedlichen Altersgruppen ver-
teilt. Auf die Altersgruppe der <2-Jahrigen entfielen
37 Falle (2021: n=33).40 gemeldete Falle waren 2 bis
<5(2021:n=14) und 38 Falle 5 bis <16 Jahre alt (2021:
6).48 Falle waren Mdadchen und 67 Jungen. Die hau-
figste klinische Diagnose war die Pneumonie mit 63
Meldungen bei insgesamt 115 bewertbaren Fallen
(55 %), gefolgt von Sepsis (40%) und Meningitis
(28 %) (Tab. 1).

Bei 28 Kindern (24 %) lagen Vorerkrankungen vor.
Bei 15 Kindern wurden bei Entlassung aus dem Kran-
kenhaus nach der IPE Residuen angegeben. Die hau-
figsten Residuen waren pulmonaler oder auditive
Natur gefolgt von neurologischen und nephrologi-
schen Residuen. Die Kinder mit bleibenden Ein-
schrankungen waren gleichmaBig auf die 3 Alters-
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Tab.1: Klinische Diagnosen. ESPED-Erhebung zu invasiven Pneumokokken-Erkrankungen bei Kindern in Deutschland, 2022;

Doppelnennungen maglich.

Altersgruppe
Diagnose

0 bis <2 Jahre 2 bis <5 Jahre 5 bis < 16 Jahre alle
Sepsis 19 15 12 46
Meningitis 11 6 17 32
Pneumonie 19 27 17 63
Pleuraempyem 10 19 10 39
Mastoiditis 3 4 4 1
Peritonitis 0 0 1 1
Arthritis/Osteomyelitis 2 1 2 5

gruppen verteilt. Bei 4 dieser Kinder war eine Vor-
erkrankung bekannt. Acht Kinder im Alter von 1-11
Jahren sind 2022 an der IPE verstorben (2021: n=2).
Bei 3 der verstorbenen Kinder war eine Vorerkran-
kung diagnostiziert (eine globale Entwicklungsver-
zO0gerung sowie zwei Falle mitangeborenen Immun-
defekten). Bei den anderen verstorbenen Kindern
waren keine Vorerkrankungen bekannt.

Serotypenverteilung:
Fir 36 von 115 Fallen wurde angegeben, dass eine

Untersuchung des Serotyps angestrebt wurde (31 %).
In 4 Fallen wurde angegeben, dass die Untersuchung
noch nicht abgeschlossen sei sowie bei 2 weiteren
Fallen, dass die Bestimmung nicht moglich sei. Fur
30 Falle liegen somit verwertbare Angaben zu Sero-
typen vor (26 %; 2021: 40 %). 15-mal (50 %) wurden
Serotypen angegeben, die in PCV-13 enthalten sind:
11-mal Serotyp 3, 3-mal Serotyp 19A und einmal Se-
rotyp 19F. 5 Kinder hatten Nachweise von Serotypen,
die nicht in PCV-13 aber in den héhervalenten Impf-

stoffen PCV-15 oder PCV-20 (aktuell nicht fur Kinder
zugelassen) enthalten sind. Bei 10 Kindern wurden
Serotypen nachgewiesen die weder in PCV-13/-15
noch PCV-20 enthalten sind: je 3-mal Serotyp 15C
sowie 23B, zweimal der Serotyp 35F und jeweils ein-
mal die Serotypen 24F und 35.

Impfstatus:
73% (n=84) aller Kinder hatten mindestens eine

Impfstoffdosis erhalten, 44 % (n=51) hatten Angaben
zu vollstandig altersgerechten Impfungen. 11 (15 %)
Kinder waren laut den Meldedaten ungeimpft. Bei
20 Kindern war der genaue Impfstatus unklar und 33
Kinder waren unvollstandig geimpft.Von den 28 Kin-
dern mit Vorerkrankungen waren 16 vollstandig, 4
unvollstandig und 4 nicht geimpft. Bei 4 Fallen war
der Impfstatus unklar. Drei Kinder die als vollstandig
altersgerecht geimpft gemeldet wurden, sind an in
PCV-13 enthaltenen Serotypen (Serotyp 3 n=2; Sero-
typ 19A n=1) erkrankt. Von den 8 verstorbenen Kin-
dern waren 4 vollstandig altersgerecht geimpft, je 2

Kinder waren unvollstan-

i:: dig geimpft oder die An-
5 40 \ gabe war unbekannt. Le-
E 3'5 AN /\ diglich bei 2 der verstorbe-
S 50 o —~ \ nen Kinder wurde eine
§ 25 \ Angabe zum Serotyp (22F
oo \?,4 und 23B) gemacht. Beide
% 15 | angegebenen Serotypen
&0 B sind nicht in PCV-13 ent-

05 > X halten.

0,0 — =
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Jahr

== < 2 Jahre
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Abb. 1: Altersspezifische ESPED-
Melderaten (pro 100.000 Kinder)
fur invasive Pneumokokken-Er-
krankungen in Deutschland
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Schlussfolgerungen

Im Vergleich zum Vorjahr ist die Gesamtzahl an ge-
meldeten IPE-Fallen deutlich gestiegen und liegt
auf einem pra-COVID-19-pandemischen Niveau. Die
Altersverteilung hat sich dahingehend geandert,
dass sie sich in den drei Altersgruppen angeglichen
hat. Fir die <2-Jahrigen wurden nicht deutlich mehr
Falle gemeldet als fiir die jeweils anderen beiden
Altersgruppen. Dies ist ein deutlicher Unterschied
zuden Jahre 2013-19,in denen die Inzidenz bei den
kleinsten Kindern im Durchschnitt um das 5-fache
hoher war, als bei den anderen beiden Altersgrup-
pen zusammengenommen. Warum dies so ist, ist
unklar. Moéglicherweise sind die Fallzahlen in den
Altersgruppen der 2 bis <5-Jahrigen sowie der 5 bis
<16-Jahrigen aufgrund von vermehrten sozialen
Kontakten im Vergleich zu den <2-Jdhrigen auf und
sogar Uber das pra-pandemische-Niveau gestiegen.
Ein starker Anstieg von bakteriellen Erregernach-
weisen bei Kindern und Jugendlichen in Deutsch-
land wurde in der Wintersaison 2022/2023 auch an
andere Stelle berichtet [2]. Es bestatigt sich somit
derin der Literatur beschriebene Effekt des Wieder-
anstieges der IPE-Falle nach der COVID-19-Pande-
mie [3].

Die Angaben zu den Serotypen bleiben sehr un-
vollstandig. Lediglich bei 31 % und somit nicht mal
einem Drittel der Meldungen wurde eine Untersu-
chung des Serotyps angestrebt. Fiir die Differenzie-
rung von durch Impfserotypen und andere Seroty-
pen verursachte IPE ist es wichtig, dass die behan-
delnden Arztinnen und Arzte sicherstellen, dass
Isolate an das Nationale Referenzzentrum fiir Strep-
tokokken gesandt werden und Serotypen an ESPED
gemeldet werden. Wahrend im Jahr 2007 zum Zeit-
punkt der Impfung mit PCV-7-Impfstoff ca. 80 % aller
Falle bei Kindern und Jugendlichen <16 Jahre durch
Serotypen, die in PCV-13 enthalten sind verursacht
wurden, verursachten diese Serotypen im Jahr 2022
50 % der Falle mit Angaben zu Serotypen. Serotyp 3
spielt als Krankheitsausldser unter denin PCV-13 ent-
haltenen Serotypen die groBte Rolle (37 % aller IPE
Falle mit Angabe zum Serotyp). Es ist bekannt, dass
die Wirksamkeit der verfligbaren Impfstoffe gegen-
Uber dem Serotyp 3 ungenligend ist.

Finf Kinder hatten IPE, die durch Serotypen aus-
gel6st wurden, die nicht in PCV-13 aber in den ho-
hervalenten, neuen Impfstoffen (PCV15, PCV20) ent-
halten sind. Ein deutlicher Anteil der IPE Falle mit
Angabe zum Serotyp (33 %) entfiel auf Serotypen die
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auchin diesen héhervalenten Impfstoffen nicht ent-
halten sind. Daher bleibt die Weiterentwicklung der
bestehenden Impfstoffe bzw. Impfstofftechnologien
sowie die Entwicklung moglicher neuer Technolo-
gien ein wichtiges Ziel, um in Zukunft mehr IPE Falle
verhindern zu kénnen.

Aktuell ist eine altersgerechte Impfung die best-
mogliche PraventionsmalBnahme um IPE und deren
Folgen bei Sauglingen, Kindern und Jugendlichen
zu vermeiden. Jeder Arztbesuch sollte genutzt wer-
den um den Pneumokokkenimpfstatus zu tGberpri-
fen und gegebenenfalls entsprechend der geltenden
Empfehlungen zu impfen.

Referenzen
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Zusammenfassung

Im Jahr 2022 liegt die Gesamtzahl an gemeldeten
Invasiven Pneumokokkenerkrankungen (IPE) auf
einem pra-COVID-19-pandemischen Niveau. Wah-
rend die IPE-Falle bei den 2 bis <16-Jahrigen etwas
hoher liegen als vor der Pandemie, ist bei den unter
2-Jahrigen nur ein geringer Anstieg zu beobachten.
Angaben des Pneumokokken-Serotyps und zum
Impfstatus fehlen haufig. Diese sind wichtig zur Be-
urteilung von Impfdurchbriichen. Eine altersgerech-
te Impfung ist die bestmogliche Praventionsmal3-
nahme um IPE und deren Folgen bei Sauglingen,
Kindern und Jugendlichen zu vermeiden.
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Schweres Schadelhirntrauma vor dem 10. Geburtstag

Christian Dohna-Schwake & Nora Bruns

Studienziel

Bislang existieren flir Deutschland keine populationsbezogenen Daten zum schweren Schadelhirntrauma.
Ziel der Erfassung ist es, Erkenntnisse Uber die Inzidenz, Therapie und das kurzfristige Outcome schwerer
Schadelhirntraumata bei Kindern unter 10 Jahren in Deutschland zu gewinnen.

Ein Schadelhirntrauma (SHT) ist im Kindesalter haufig. Der Anteil der (erstgradigen) leichten SHT ist mit
bis zu 97 % sehr hoch, der Anteil an mittelgradigen (1,7-4 %) und schweren SHT (1,0-5 %) entsprechend
niedrig. Die Letalitat erreichtin der am schwersten betroffenen Altersgruppe der 1-3 Jahrigen etwa 18 %[ 1].
Zur Prognose liberlebender Patienten liegen uneinheitliche Daten vor, insbesondere in Bezug auf neuro-
psychologische Defizite [2,3].

Das primadre Ziel therapeutischer MaBnahmen beim schweren SHT besteht in der Verhinderung von
Sekundarschaden. In diesem Zusammenhang sind BasismalBnahmen beschrieben, die der Aufrecht-
erhaltung normaler Organfunktionen dienen und einer Erhéhung des intrakraniellen Drucks vorbeugen
sollen [4,5]. Die weiteren therapeutischen MalBnahmen richten sich nach auftretenden Komplikationen
wie steigendem Hirndruck, sinkender zerebraler Oxygenierung, drohender Einklemmung, zerebralen
Krampfanfallen und Versagen weiterer Organe [4,5]. Ab 2016 bis 2021 gab es in Deutschland keine giiltige
AWMEF-Leitlinie mehr, sodass auf internationale Leitlinien oder hausinterne SOPs zurilickgegriffen werden
muss. Dies fuihrt zu einer signifikanten Heterogenitat in Bezug auf die priméare Therapie und das Manage-

ment von Komplikationen [6].

Fragestellungen

1. Wie haufig und in welchem Alter werden Kinder
mit schwerem Schddelhirntrauma in Kinderklini-
ken aufgenommen?

2. Wie ist der Unfallhergang beim pdadiatrischen
schweren Schadelhirntrauma?

3. Welche Begleitverletzungen treten auf?

4. Wie erfolgt die Erstversorgung und die weitere
Behandlung, insbesondere die Hirndruckprophy-
laxe nach einem schweren Schadelhirntrauma?

5. Welche Form von Neuromonitoring wird ange-
wandt?

6. Was sind die haufigsten Komplikationen, die bei
Kindern nach einem Schadelhirntrauma auf-
treten?

7. Korrelieren das Uberleben und das kurzfristige
Outcome mit therapeutischen Maf3- nahmen,
Unfallhergang oder Patientenalter?

Falldefinition:

Patienten vor dem 10. Geburtstag (inklusive Frih-
und Neugeborener), dieim Rahmen eines schweren
Schadelhirntraumas (Glasgow-Coma-Scale <8 oder
intrakranieller Verletzung mit neurochirurgischer
Intervention) in lhrer Klinik behandelt werden.

Ergebnisse

Von Juli 2019 bis Juni 2022 gingen 212 auswertbare
Félle ein. Das mediane Alter betrug 3*'? Jahre (20Tage
bis 91912 Jahre), wobei 127 (60 %) Patienten mannlich
und 85 (40 %) weiblich waren. In 142 (67 %) Fallen
entstand die Verletzung akzidentell, in 16 (8 %) Fallen
nicht-akzidentell. 21 (10%) Falle waren ungeklart.
Berichtete Begleitverletzungen betreffen das Auge
(n =48; 23 %), Lunge/Thorax (n = 53; 25 %), das Ab-
domen (n = 34; 16 %) das Becken/ableitende Harn-
wege (n = 28; 13%), die Wirbelsaule (n = 21, 10%)
und das Skelettsystem (n =52, 25%). In der Schock-
raumphase waren 81 (38 %) Patienten intubiert und
101 (48%) Patienten spontanatmend, und bei 30
(14 %) Patienten fehlte die Angabe.Volumengabeim
Schockraum erhielten 84 (40 %) Patienten, Katechol-
amine 47 (22 %), Erythrozytenkonzentrat(e) (n = 56,
26 %), Thrombozytenkonzentrate (n=5; 2 %) und ge-
frorenes Frischplasma (n=15; 7 %). Die analgetische
Therapie im Schockraum erfolgte mit NSAR (n=62;
29 %) und Opiaten (n = 78; 37 %). Sedierung wurde
in der Schockraumphase mit Benzodiazepinen
(n=45;21 %), Propofol (n=56; 26 %), Ketanest (n=17;
8 %) und Thiopental (n = 5; 2%) durchgefihrt. Fol-
gende neurochirugische Interventionen wurden
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durchgefiihrt: Anlage einer Hirndrucksonde (n =51;
24 %), Himatomausraumung (n = 61; 29 %), Rekon-
struktion einer Schadelfraktur (n = 22; 10 %), de-
kompressive Kraniektomie (n =34; 16 %). 28 (13 %)
Patienten verstarben.

Schlussfolgerung

Die gemeldeten Fille beinhalten die gesamte Alters-
spanne von der Neugeborenenperiode bis zum
zehnten Lebensjahr, mit einer schiefen Verteilung
zugunsten des Kleinkindalters. Begleitverletzungen
betreffen vorwiegend die Augen und die Lunge/
den Thorax. Etwa die Halfte der Patienten wird in
der Schockraumphase beatmet, Kreislauf stabilisie-
rende MalBnahmen und operative Interventionen
sind haufig. Die Mortalitat liegt bei ca. 14%, 41 %
der Patienten Uberstehen die Verletzung ohne blei-
bende Behinderung.

Studienleitung

Prof. Dr. Christian Dohna-Schwake, PD Dr. Nora Bruns
Universitatsklinikum Essen, Klinik fiur Kinderheil-
kunde I, Hufelandstr. 55, 45147 Essen
Christian.dohna-schwake@uk-essen.de,
nora.bruns@uk-essen.de
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Zusammenfassung:

In drei Jahren wurden insgesamt 212 Falle von Kin-
dern unter 10 Jahren mit schwerem Schadel-Hirn-
Trauma (SHT) oder SHT mit neurochirurgischem Ein-
griff gemeldet, darunter 16 Félle, die als eindeutig
nicht-akzidentell gewertet wurden. Die haufigste
Begleitverletzung betraf mit 25% den Thorax/die
Lunge. Die haufigste neurochirurgische Intervention
war die Hdmatomausraumung bei 29%, gefolgt von
der Anlage einer Hirndrucksonde bei 24% und der
dekompressiven Kraniektomie bei 16%. 28 (13%)
Patienten verstarben.
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Inzidenz akuter demyelinisierender Syndrome in der Padiatrie

(1.07.22-31.12.2022)

Astrid Blaschek

Hintergrund

Mit Beginn des Jahres 2022 fiel eine merkliche Zunahme der akuten demyelinisierenden Syndrome am
Dr. v. Haunerschen Kinderspital auf. Die tiber viele Jahre in mehreren epidemiologischen Studien gefun-
dene Inzidenz aller akuten demyelinisierenden Syndrome betragt zwischen 0.6/100.000 in einer hollan-
dischen Registerstudie ' und 1,5/100.000 in Stidkalifornien 2 im Mittel wird eine Inzidenz von 0.9/100.000
Einwohner/ Jahr angenommen. Fiir Deutschland liegen Zahlen fiir die Inzidenz aus Registerstudien vor,
die eine Inzidenz zwischen 0,37 3 und 0.64 * vor, wenngleich die Studie von Reinhardt et al. nur das Auf-
treten einer MS abgefragt hat. Pohl et al. gehen in ihrer Studie von einer zu niedrigen Inzidenz aus auf-
grund von einer hoheren Dunkelziffer aus. Damit diirfte die Inzidenz in Deutschland nicht wesentlich von
den kanadischen oder hollandischen Daten abweichen und zwischen 0.6 und 0.9/100.000 / Jahr liegen.

Fragestellung(en)
Wie oft treten akute demyelinisierende Syndrome im
Untersuchungszeitraum 2022-2023 auf?

Falldefinition
Abgefragt werden folgende Gruppen akuter demye-
linisierender Syndrome (ADS)

Optikus Neuritis (ON),

Transverse Myelitis (TM)

ADEM

Monofokale Demyelinisierung (Mono-ADS an-

dere)

5. polyfokale akute demyelinisierende Erkrankung
(poly ADS) ohne Enzephalopathie

6. Neuromyelitis Optica Spektrum (NMOSD).

HWN =

1. ON: definiert durch akuten oder subakuten Seh-
verlust, typischerweise assoziiert. Mit relativem
afferenten Pupillendefekt, eingeschranktes Ge-
sichtsfeld, Schmerzen bei Augenbewegungen
und Schwellung der Sehnerven bzw. abnormes
Signal im CT oder MRT der Orbita

2. TM: definiert durch Schwache der Extremitaten,
mit spinalem Niveau, Blasen- oder Darmfunkti-
onsstorung und MRT-Beweis einer Riickenmark-
salteration.

3. ADEM: definiert durch polyfokale neurologische

Defizite, mit Enzephalopathie

4. Monofokale Demyelinisierung (Mono-ADS ande-
re): definiert durch neurologische Defizite, die sich
auf eine einzelne ZNS-Stelle beziehen, und nicht
einer Optikusneuritis oder Transversen Myelitis
zuzuordnen sind

5. Polyfokale Demyelinisierung (Poly-ADS): definiert
durch polyfokale neurologische Defizite im ZNS
ohne Enzephalopathie.

6. NMOSD: Mit Nachweis von Aquaporin Antikor-
pern, muss mindestens eines der 6 Kernsympto-
men bestehen: Neuritis nervi optici, Akute Mye-
litis, Area postrema Syndrom, Akute Hirnstamm-
symptomatik, Symptomatische Narkolepsie oder
akute dienzephal klinisches Syndrom mit NMOSD-
typischen MRT-Lasionen, Symptomatische cere-
brale Syndrome mit NMOSD-typischen MRT-La-
sionen. Bei bei seronegativen Patienten muss die
ortliche Disseminierung und zweier klinischer
Kernkriterien (mindestens ON und / oder TM) vor-
liegen.

Ergebnisse (vorldufig)

Fallstatistik

Anzahl derrohen (d.h. unkorrigierten) Fallmeldungen
flr 2022: 47 Falle

Anzahl der giiltigen Fallmeldungen fiir 2022: 45 Falle.
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Die Klinische Charakterisierung ist bis dato noch
nicht ausgewertet, ggf. vorlaufige Schlussfolgerun-
gen noch nicht mgl.

Kontaktdaten der Studienleitung

PD Dr. Astrid Blaschek, Prof. Dr. Ingo Borggréfe; PD
Dr. Katharina Vill

Neuropddiatrie
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Zusammenfassung

Mit Abschluss der Erhebung im Sommer wird die
Frage der Inzidenz fiir Deutschland 2022/2023 aus-
gewertet werden.

Bis dato noch keine Grafiken bzw. Publikationen.
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Omphalozelen und assoziierte Fehlbildungen (01.07.2019 - 30.06.2022)

Dr. med. Kerstin Gruendler ", Anna-Lisa Sorg", Prof. Dr. med. Justus Lieber®, Prof. Dr. med. Axel R. Franz "2, Dr.
med. Rangmar Goelz", Dr. biol. hum. Corinna Engel ?, Dr. Anette Stauch 2, Prof. Dr. med. Christian F. Poets

1 Hintergrund

Diese ESPED-Erhebung soll dazu dienen, die Inzidenz der Omphalozele bei Friih- und Neugeborenen
(Lebensalter <28 Tage) in Deutschland zu bestimmen. Besonderer Fokus lag auf der Erfassung weiterer
klinischer Parameter und der Ermittlung von Risikofaktoren fiir das Auftreten einer pulmonalen Hyper-
tonie sowie deren Behandlung und auf der Erfassung der Entwicklung im Alter von zwei Jahren.

Im Jahr 2021 sind laut statistischem Bundesamt in Deutschland 2127 Kinder mit angeborenen Fehlbildun-
gen, Deformitaten, Chromosomenanomalien im Vergleich zu 83 mit plétzlichem Kindstod gestorben (1).
Im Fehlbildungsregister Sachsen-Anhalt, einem aktiven Erfassungssystem, wird fiir die Indikatorfehlbil-
dung Omphalozele fir das Jahr 2021 eine Erkrankungsrate von 3,11/10.000 Geburten angegeben. Die
Inzidenz variiert Gber den Zeitraum 2009-2020, liegt aber im Konfidenzintervall der Basisinzidenz
(2,62/10.000 Geburten, KI95% 1,97 - 3,41) (2). Ahnliche Zahlen ergeben die Daten des EUROCAT-Regjisters
fur den Zeitraum 2009-2020 mit einer Basisinzidenz von 2,68/10.000 Geburten (95% Kl 2,57 - 2,79) (3).
Die Erkrankungszahlen sind insbesondere auch im Hinblick auf die Auswirkungen der nachgeburtlichen
Betreuung der versorgenden Zentren in Deutschland von Relevanz.

Eine pranatale Diagnose ist flir die postnatale Versorgung des Neugeborenen von wesentlicher Bedeu-
tung, damit es nicht zu einer Schadigung des Bruchsackes und darin befindlicher Organe kommt. In
40-50% geht der Bauchwanddefekt mit Fehlbildungen anderer Organe einher, wie z.B. des Magen-Darm-
traktes, des Herzen oder des Erbgutes (4, 5).

Als Komplikation kann es u.a. zur Entwicklung einer pulmonalen Hypertension kommen. Diese tritt laut
Literatur meist in der ersten Lebenswoche auf, kann aber auch deutlich spater auftreten und stellt einen
wichtigen prognostischen Faktor dar. Eine sekundare respiratorische Insuffizienz kann auf eine pulmo-
nale Hypertonie hindeuten (6).

Fur das Erkrankungsbild der Omphalozele wird eine Sterblichkeitsrate von 32% angegeben, so dass die
Qualitat der Behandlung ein entscheidender Punkt ist (7-9). Die schwerste Auspragungsform - Riesen-
Omphalozele — geht mit deutlich erhéhter Mortalitat einher (10, 11).

Zur langerfristigen Entwicklung dieser Kinder und zu Wachstum und Gedeihen gibt es bisher keine na-
tionalen und international nur wenige Daten (12-14).

Fragestellungen

. Ermittlung der Inzidenz der Omphalozele bei
Friih- und Neugeborenen (Lebensalter < 28 Tage)
in Deutschland

. Erfassung assoziierter organbezogener und chro-
mosomaler Fehlbildungen

Be, Geschlecht, Omphalozelengréfe, beinhalteter
Organe, Notwendigkeit der Intubation und Be-
atmung, Dauer der Beatmung

. Erfassung von Risikofaktoren fiir das Auftreten

von spezifischen Komplikationen wie pulmonale
Hypertension sowie deren Behandlung

3. Erfassung des klinischen Spektrums: Geburtsma- 5. Screeningverhalten beziiglich pulmonaler Hyper-

1) Universitatsklinikum Tibingen, Abteilung Neonatologie, Tibingen

2) Universitatsklinikum Tlbingen, Center for Pediatric Clinical Studies (CPCS), Tubingen

3) Universitétsklinikum Tiibingen, Klinik und Poliklinik fiir Kinderchirurgie, Tlibingen

4) Universitat Disseldorf, Zentrum fir klinische Studien, ESPED Studiengruppe, Diisseldorf/ Universitdt Mainz, Institut for Biometrie,
Epidemiologie und Informatik ESPED Studiengruppe, Mainz
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tension der versorgenden Zentren in Deutschland
6. Zwei-Jahresnachverfolgung hinsichtlich Entwick-
lung, Wachstum und Gedeihen.

3 Falldefinition
Friih- und neugeborene Kinder bis einschliellich 28.
Lebenstag mit Nachweis einer Omphalozele

4 Methoden

Die deutsche Erhebungseinheit fiir seltene padiatri-
sche Erkrankungen in Deutschland (ESPED) fragte
zwischen dem 1. Juli 2019 und dem 30. Juni 2022
monatlich in Kinderkrankenhausern und kinderchi-
rurgischen Einrichtungen (n =423) in Deutschland
nach Friih- und Neugeborenen mit Omphalozele mit
der Bitte, diese umgehend nach Aufnahme bzw.
postnatal zu melden. Die Einholung der Einwilligung
fur die postnatale Datenerhebung und den Kontakt
im Alter von zwei Jahren erfolgte durch die Klinik-
arzte vor Ort. Nach Einwilligung fllten die behan-
delnden Arzte pseudonymisierte Fragebdgen auf
Basis der Krankenakte des Patienten aus. Inhaltliche
Aspekte waren kindliche und maternale Daten, post-
nataler Befund der Omphalozele, Pranataldiagnostik,
Beatmung/Atemunterstiitzung sowie Echokardio-
grafie vor und nach Behandlung der Omphalozele,
Behandlung der Omphalozele, Erndhrung und gas-
trointestinale Passage nach Verschluss der Bauch-
decke sowie der Outcome.

Seitdem 01.01.2021 erfolgte die postnatale Daten-
erhebung bei fehlender Einwilligungserklarung in
einem Onlineportal in anonymisierter, vergroberter
Form, die Zwei-Jahreserhebung entfiel.

Die Einwilligungserklarung und der ausgefillte
Fragebogen wurden nach Eingang in Tibingen tber-
priift, vervollstandigt und die Eltern/der behandeln-
de Kinderarzt im Alter von 2 Jahren kontaktiert. Sie
bekamen und bekommen den ,Ages and Stages
Questionnaire 3“ (ASQ3) zugesandt. Dies ist der der-
zeit am haufigsten benutzte unter den von Eltern zur
Gesundheit ihrer Kinder auszufiillenden Tests (15-17).

5 Ergebnisse:

5.1 Fallstatistik Studienjahre 2019 - 2022

Die Grundlage der Auswertung bildete der Daten-
bankabzug vom 11.05.2023.

IndenJahren 2019 -2022 gab es 20,42,32 und 24
Rucklaufe der Fragebdgen nach Tiibingen mit 100%
Vollstandigkeit der Daten in 2019 und 2020, 42% in
2021 und 17%in 2022. Uber den genannten Zeitraum
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gehen wiranhand der vorliegenden Daten von einer
Inzidenz von 0,52 Fallen pro 10.000 Geburten [95%
Kl0,42 -0,61, verwendete Geburtenzahl 2019 -2022
581777 Geburten, Quelle: Statistisches Bundesamt]
aus.

5.2 Klinische Charakteristika aus den Studienjahren
2019-2022

Assoziierte Fehlbildungen und chromosomale Anoma-

lien (Angaben bei N=118):

Bei insgesamt 21 (17,8%) Kindern lagen eine oder

mehrere zusatzliche Fehlbildungen bzw. Anomalien

vor (s.Tab. 1). Bei zwei Kindern wurde, keine Angabe”

gewahlt, bei weiteren zwei fehlten die Angaben, bei

22 Fallen war im Fragebogen ,unbekannt” angege-

ben.

Tab. 1: Assoziierte organbezogene Fehlbildungen (Angaben bei
N=118)

Fehlbildungen Haufigkeit N (%)
Kardial 6(5,1)
Diaphragma 434
Gastrointestinal 3(2,5)
Orofacial 2(1,7)
Neuralrohr 1(0,8)
Andere 4(34)

Kardial: Ventrikelseptumdefekt, Truncus bicaroticus, Cantrell-
Pentalogie

Andere: Skoliose, Lungenhypoplasie, milde Polyektasie, Pes equi-
novarus, verkirzte lange Réhrenknochen

Klinisches Spektrum:

Von den 118 Fallen 2019 - 2022 waren 52% (N = 61)
weiblich und 34 Kinder (29%) Friihgeborene. 27 Kin-
der hatten ein Geburtsgewicht unter der 10. Perzen-
tile (SGA).

In 23 Fallen (19,5%) lag eine Omphalozelengrof3e
von =5 cm vor. Im Bruchsack befanden sich am hau-
figsten Darm und/ oder Leber, sehr viel seltener Milz
oder Magen. Bei zwei Kindern befand sich auch die
Blase im Bruchsack.

Der definitive Bauchdeckenverschluss nach Om-
phalozelenkorrektur erfolgte im Median am 3. Le-
benstag mit einem Range von 1 bis 124 Tagen (N =
118; s. Tab. 2).

In 69/108 Fallen mussten die Kinder postoperativ
mit einem Median von zwei Tagen invasiv beatmet
werden, 61/69 bendétigten Sauerstoff, wobei bei zehn
dieser Kinder der maximale Sauerstoffbedarf bei 50%
oder mehr lag (s. dazu Tab. 3).
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Tab. 2: Ubersicht der Daten

Charakteristika n N

Kindliche Daten

Mannliches Geschlecht 57 (48,3) 118
Frihgeburt (<37 SSW) 34 (29,1) 117
Mehrlinge 6(5,2) 116
Herkunft Deutsch 90 (94,7) 95
Gestationsalter (in Wochen+ Tage) 37+5[22+45;41+5] 117
Geburtsgewicht (in Gramm) 3015 [485;4380] 118
SGA (<10. Perzentile) 27 (23,1) 117
Lange bei Geburt in cm 49[31,58] 116
Kopfumfang bei Geburt (in cm) 34[21;38] 116
Mikrozephalie (<3. Perzentile) 12(10,4) 115
Apgar

1 Min 81[1;10] 116

5 Min 9[4;10] 116
10 Min 10 [4;10] 116

Entbindungsart

Spontan 18(15.5)

Vaginal-operativ 2(1.7) 116
A 94 (81,0)

Sectio 201,7)

Andere !

Miitterliche Daten

Alter Mutter 32[15;61] 110

Postnataler Befund

OmphalozelengroBe > 5¢cm (Giant Omphalozele) 23 (24,0) 96

Beinhaltete Organe

unbekannt 6(5,1)

Leber 53 (44,9)

Magen 8 (6,8) 118

Milz 65,1)

Darm 86 (72,9)

Weitere Organe# 7(59)

Prénataldiagnostik

Differenzierten Organultraschall durchgefihrt 89 (96,7) 92

Auffalligkeiten im differenzierten Organultraschall 69 (77,5) 89

Omphalozele pranatal bekannt 63 (70,8) 89

Beatmung

Respiratorische Insuffizienz vor Korrektur+ 6(21,4) 28

Outcome

Uberleben 111(97,4) 114

Mit Hilfsmittel* entlassen . 15(15,5) 97

Dauer der stationdren Behandlung bei Uberleben (d) 17.5[1;226] 58

N verfligbare Daten bei 118 eingeschlossenen Patienten Jahre 2019 - 2022; Quantitative Variablen werden als Median (Range) an-
gegeben, kategorische Variablen (Haufigkeiten) werden als n (%) ausgedriickt ; # Blase, Urachus, lleum, Coecum und Appendix,
Hernia in the Cord.;* Magensonde, Sauerstoff, Beatmung bei Entlassung; +Intubation >1 Tag vor Omphalozelenkorrektur.
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Tab. 3: Postoperative Atemunterstiitzung nach Omphalozelenkorrektur

n N
Invasive Beatmung (IV) 69 (63,9) 108
Sauerstoffbedarf 61 (88,4) 69
Sauerstoffbedarf > 50% 10(16,7) 60
Postoperative Dauer der invasiven Beatmung in Tagen 2[0;75] 57
Andere* (non-invasive Beatmung) 46 (46,0) 100
Sauerstoffbedarf 43 (93,5) 46
Sauerstoffbedarf >50% 5(14,7) 34
Postoperative Dauer der anderen Atemunterstiitzung in Tagen 11[0;92] 39

N verfiigbare Daten bei 118 eingeschlossenen Patienten Jahre 2019 - 2022; Quantitative Variablen sind als Median (Range) ange-
geben, kategorische Variablen (Haufigkeiten) als n (%) ausgedriickt; * CPAP, HFNC, Sauerstoffbrille.

Pulmonale Hypertension und Screening:

Bei 92 Kindern wurde eine echokardiografische Un-
tersuchung vor der operativen Behandlung durch-
geflihrt, hier wurden 11 Kinder mit Zeichen der pul-
monalen Hypertonie diagnostiziert. 3/11 Kindern
wurden mit inhalativem NO (iNO), Milrinone, Silde-
nafil und Sauerstoff behandelt. Bei vier Kindern ist
nach Omphalozelenkorrektur eine pulmonale Hyper-
tension angegeben, zwei davon wurden mitiNO und
Sildenafil, eines nur mit Sildenafil und eines nicht
medikamentds behandelt. Von drei Kindern ist be-
kannt, dass diese verstorben sind. Zwei der verstor-
benen Kinder hatten im Vorfeld eine medikamento-
se Therapie der pulmonalen Hypertension, eine
echokardiografische Kontrolle erfolgte nicht bzw.
wurde nichtangegeben. Das dritte Kind verstarb mit
bestehender medikamentdser Therapie der pulmo-
nalen Hypertension.

Bei 69 Kindern erfolgte nach Korrektur der Ompha-
lozele eine Echokardiografie, hier wurden sechs Be-
funde als behandlungsbediirftig eingeschatzt.

In einer kleineren Auswertung von noch unverof-
fentlichten Daten von sieben Patienten mit pulmo-
naler Hypertonie im Vergleich zu 50 Omphalozelen-
kindern ohne aufgetretene pulmonale Hypertension
zeigte sich, dass die Patienten ofter eine giant Om-
phalozele hatten (5/7 versus 8/49; p = 0,008), 6fter
mehr zwei Organe beinhaltet waren (3/7 versus 2/50;
p=0,01), diese signifikant langer beatmet waren (7/7
versus 34/50; p = 0,007), tendenziell einen langeren
Nahrungsaufbau benétigten (19 Tage (N = 5) versus
10,5 Tage (N =42; p=0,01), die Krankenhausaufent-
haltsdauer signifikant langer war (30 versus 17,5 Tage,
p = 0,004) und diese ofter verstarben (2/7 und 0/49;
p=0,01).
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Zwei-Jahresnachverfolgung:

Das Patientenkollektiv fiir die Zwei-Jahreserhebung
umfasste bis 31.12.2022 55 Patienten, 30 davon konn-
ten in die Auswertung einbezogen werden.

Bei diesen wurden die Ergebnisse mittels des ASQ3
ausgewertet, dabei flieBen die Kategorien Kommu-
nikation, Grob- und Feinmotorik, Probleml6sung und
Personlich/Sozial mit ein. Zu jeder Kategorie gibt es
sechs Fragen mit einer maximal erreichbaren Punkt-
zahl von 60.

Die Daten der Patienten zeigten im ASQ3 Mittel-
werte von 44 (Standardabweichung, SD + 6,5 Punk-
te) und lagen damit Gber den vorgegebenen Cut-
off-Werten.

Zwei Kinder fielen heraus, ein Kind mit insgesamt
drei Punkten und eines mit 60 Punkten in allen Kate-
gorien.

Beim Gewicht ergibt sich ein Mittelwert von 12 kg
(SD % 2,4 kg), bei der Lange 87,6 cm (SD £ 4,2 cm),
beim Kopfumfang zeigt sich ein Mittelwert von 47
cm (SD + 1,9 cm). Die Werte fiir die 50. Perzentile in
diesem Alter ergeben fiir Madchen 12 kg, 86,8 cm
und 48,3 cm, fiir Jungen 12,5 kg, 88,3 cm und 49,5
cm (Gewicht, Lange, Kopfumfang).

In einem Fall wurde ein Williams-Beuren-Syndrom
beschrieben, bei zwei weiteren Fallen bestand ein
Verdacht darauf, in einem Fall lag ein noch unbe-
kanntes Fehlbildungssyndrom vor.

Limitationen im Bereich der Zwei-Jahresnachver-
folgung sind die Riicklaufquote der Studie (von ins-
gesamt 55 Pat. konnten nur 55% (30) berucksichtigt
werden, 5% (3) der Patienten verstarben und von
40% (22) erfolgte keine Riickmeldung). Weiterhin
liegen keine Vergleichswerte eines gesunden, deut-
schen Patientenkollektivs vor. Aufgrund der geringen
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Patientenzahl kann keine allgemeine Giiltigkeit ab-
geleitet werden.Tendenziell scheinen die in Deutsch-
land betreuten Kinder mit Omphalozele im Alter von
zwei Jahren in ihrer psychomotorischen und anth-
ropometrischen Entwicklung normal entwickelt.

6 Diskussion/ Schlussfolgerungen

Die errechnete Inzidenz basierend auf den uns vor-
liegenden Daten ergibt 0,52 Falle pro 10.000 Gebur-
ten Uber die Studienjahre 2019 - 2022. Die Inzidenzen
der einzelnen Jahre bewegen sich zwischen 0,39 -
0,65 Falle pro 10.000 Geburten.

Es zeigt sich eine etwa 5-fach niedrigere Inzidenz
alsin den Zahlen des Sachsen-Anhaltinischen Regis-
ters und der EUROCAT Angaben (3,11 Falle pro 10.000
Geburten; 2,68 Falle pro 10.000 Geburten) (2, 3). Die
genannten Register beinhalteten Lebendgeborene,
Totgeborene ab der 16. bzw. 20. Lebenswoche und
Falle, in denen ein Schwangerschaftsabbruch wegen
kongenitaler Anomalie erfolgte (TOPFA) (2, 3). Die
beiden Letztgenannten machten im Jahre 2020 im
europaischen Netzwerk 3,37 Falle/10.000 Geburten
aus und somit wiirde die Inzidenz ohne diese Falle
bei 0,28/10.000 Geburten liegen.

Im Sachsen-Anhaltinischen Register ergibt sich
nach Abzug der Termination (1,25/10.000 Geburten)
weiterhin eine 2-fach hohere Inzidenz der Ompha-
lozele als vorliegend.

Dieser Unterschied kdnnte in einer nicht flachen-
deckenden Meldung der Omphalozelenpatienten
+Underreporting” begriindet sein. Friihere ESPED-Er-
hebungen hatten je nach erfasster Erkrankung Riick-
laufquoten von 25-96% gezeigt (18-23).

Assoziierte Fehlbildungen traten bei 23% (21/92)
der Kinder auf, dies liegt unter dem in der Literatur
beschriebenen, variierenden Vorkommen von 40-
74% (4,5, 24).

In der Gberwiegenden Zahl der Félle zeigte ich ein
blander klinischer Verlauf und ein sehr guter Behand-
lungserfolg, in 23/96 Fillen trat eine giant Ompha-
lozele auf.

In nur 44% der Falle erfolgte pra- und postoperativ
ein echokardiografisches Screening. Eine behand-
lungsbediirftige pulmonale Hypertension zeigte sich
in der Kohorte bei 5% der Kinder. Im Rahmen der
Studie traten drei Todesfalle auf, welche mit pulmo-
naler Hypertension/ respiratorischer Insuffizienz,
welche auf pulmonale Hypertension hindeuten kann,
assoziiert sind. Daher kdnnten regelmaRlige Unter-

suchungen auf pulmonale Hypertension zu einer
friheren Erkennung und rechtzeitigen Behandlung
und dartiber moglicherweise zur Verbesserung der
Sterblichkeitsrate fiihren.

In der Zwei-Jahresnachverfolgung zeigten sich im
Mittel zufriedenstellende Werte, ebenso die anthro-
pometrischen Daten.

Insgesamt ware eine zentrale, deutschlandweite
Erfassung Uber grof3e Zeitrdume in einem Register
firangeborene Fehlbildungen sinnvoll, wie z.B. dem
Kinderregister fiir angeborene Fehlbildungen, um
entsprechende Fragestellungen klaren zu kénnen
und zur Verbesserung der Versorgung beizutragen.
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Zusammenfassung

Feststellung einer geringen Inzidenz von Omphalo-
zelen in Deutschland, die wahrscheinlich nicht der
Realitat entspricht. Organbezogene und chromoso-
male Fehlbildungen traten im Kollektiv in geringer
Haufigkeit auf, am zahlreichsten waren kardiale, dia-
phragmale und andere Fehlbildungen. Am haufigs-
ten befanden sich Darm und Leber in der Omphalo-
zele.Wenige Kinder mussten vor operativer Korrektur
wegen respiratorischer Insuffizienz beatmet werden,
Uber die Halfte der Kinder wurde postoperativ fiir
wenige Tage beatmet.

Eine pulmonale Hypertension war selten, stellte
aber wahrscheinlich die Haupttodesursache dar. Um
diesen Punkt zu klaren, sind weiterfiihrende Studien
notwendig.

Das Screeningverhalten der Zentren ist unter-
schiedlich. 15% der Kinder wurden mit Hilfsmitteln
entlassen, der Median des stationaren Aufenthaltes
betrug 17,5 Tage.

Tendenziell waren die Kinder mit Omphalozele
psychomotorisch und anthropometrisch altersge-
recht entwickelt.
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Bildgebende Diagnostik bei Kindern mit V. a. nichtakzidentelle

Verletzungen

Frauke Schwier

Hintergrund

Die medizinische Abklarung bei Kindern mit Verdacht auf nichtakzidentelle Verletzungen bedarf einer
umfassenden Diagnostik mit gezielter Anamneseerhebung, koérperlicher Untersuchung, Laboruntersu-
chungen und bildgebender Diagnostik. Der Stellenwert der bildgebenden Diagnostik bei vermuteter
korperlicher Misshandlung von Sduglingen und Kindern ist hoch (1). In der AWMF S3+ Kinderschutzleit-
linie wurde im Jahr 2019 (2) wurden Indikationen und ein modifiziertes Ablaufschema zur bildgebenden
Diagnostik bei V.a. nichtakzidentelle Verletzungen veréffentlicht, das zum Ziel hat, die Sensitivitat zur
Detektion okkulter Frakturen zu erhéhen und zudem die Strahlendosis bei der Durchfiihrung eines Ront-
gen-Skelettscreenings zu reduzieren. Weitere Empfehlungen der Kinderschutzleitlinie beziehen sich auf
die Diagnostik und das Vorgehen im Umgang mit Geschwisterkindern von Kindern mit V.a. auf nichtak-

zidentelle Verletzungen.

Fragestellungen

1. Wie haufig werden Kinder < 36 mit Verdacht auf
nichtakzidentelle Verletzungen in Kinder- und
Jugendkliniken in Deutschland behandelt?

2. Inwieweit sind Geschwisterkinder erfasst worden
und wurden die von der Kinderschutzleitlinie
empfohlenen Untersuchungen fiir die Geschwis-
terkinder durchgefiihrt?

3. Wie haufig werden bildgebende Verfahren zur
Diagnostik angewendet und gibt es Unterschiede
in Bezug auf bestehende Krankenhausstrukturen?

4. Inwieweit sind die von der Kinderschutzleitlinie
empfohlenen Ablaufschema der bildgebenden
Diagnostik durchgefiihrt worden?

5. Gibt es einen Unterschied fir klinische Charakte-
ristika (Alter, Vorstellungsgriinde, klinische Sym-
ptomatik und Anamnese) zwischen den Gruppen
,Kinder mit misshandlungsverdachtigen Verlet-
zungen” und ,Kinder mit fehlenden und nicht-
misshandlungsverdachtigen Verletzungen®”.

Falldefinition

Einschlusskriterien: Kind er < 36 Monate, bei denen
der Verdacht auf eine nichtakzidentelle Verletzung
bestand UND bei denen eine bildgebende Diagnos-
tik (Rontgen, MRT, CT) durchgefiihrt wurde.
Ausschlusskriterien: Kinder und Jugendliche mit
Verletzungen, bei denen zu keinem Zeitpunkt der
Verdacht auf eine nichtakzidentelle Verletzung be-
stand.

Methoden
Fallmeldung von Kinder- und Jugendkliniken Gber
das ESPED System

(Vorlaufige) Ergebnisse

Fallstatistik

Im Zeitraum 07 bis 12/22 wurden insgesamt 160
Falle an ESPED gemeldet. Nach Abzug aller Falsch-
meldungen (n=19), Meldungen mit fehlenden Daten
(n=40) wurden in den 6 Monaten 101 Kinder < 36
Monate einbezogen (weiblich: 37,6 % (38/101);
mannlich: 62,4 % (63/101). Das mediane Alter betrug
8,1 Monate mit einer Range von 0,1 bis 35,6 Monate.
Bei der Aufnahme wurde bei 1% der Kinder (n=1)
kein Verletzungsstatus dokumentiert, 18,8 % der Kin-
der (n=19) hatten keine Verletzungen und bei 81,2%
der Kinder (n=81) lagen Verletzungen vor, z.T waren
diese mehrfach. Verletzungen der Haut wurden mit
39,6% (n=40), Frakturen mit 34,7% (n=35), Verletzung
von Neurokranium/Spinalkanal mit 25,7% (n=26),
Verletzungen der inneren Organe mit 4% (n=4) und
thermische Verletzungen mit 2% (n=2) angegeben.
Initiale Symptome bei der Vorstellung wurden bei
allen Kindern dokumentiert. Es fehlten Symptome
bei 30,7% der Kinder (n=31) und die Symptome bei
den anderen Kindern verteilte sich auf jeweils 31,7%
(n=32) auflokalisierte Schmerzen und Schwellungen,
bei 23,8% der Kinder (n=24) bestanden Bewegungs-
einschrankungen und bei 15,8% der Kinder (n=16)
wurde Veranderungen der Vigilanz beobachtet. Bei
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72,3% der Kinder (n=73) wurden keine alters- und
entwicklungsabhangigen Auffalligkeiten beobach-
tet, bei 5% der Kinder (n=5) wurde der Entwicklungs-
status nicht dokumentiert und bei 22,3% der Kinder
(n=23) war dieser auffallig.

Es wurde bei 67,2% der Kinder (n=77) eine Ront-
gen-Diagnostik, davon bei n=64 Kindern ein Ront-
gen-Skelettscreening durchgefiihrt. Danach folgten
Untersuchungen mittels MRT Schadel (57,4%, n=58),
MRT Wirbelsaule (15,8%, n=16), MRT Ganzkdorper (2%,
n=2) sowie CT Schaddel (5,9%, n=6) und CT-Polytrau-
ma (1%, n=1).

Anhand der bildgebenden Diagnostik wurden bei
29,7% der Kinder (n=30) keine Verletzungen festge-
stellt, bei 10,9% (n=11) wurden akzidentelle Verlet-
zungen diagnostiziert und bei n=58 Kindern wurden
nichtakzidentelle Verletzungen festgestellt. Diese
nichtakzidentellen Verletzungen waren bei n=38
Kindern Frakturen, bei n=27 Kindern intrakranielle
Verletzungen, bei n=4 Kindern waren innere Organe
verletzt und bei n=6 Kindern wurde eine Mehrdeutig-
keit der Verletzungen festgestellt. Die Anzahl der
Frakturen lag bei n=22 Kindern bei 1 Fraktur, bei n=
12 bei 2 bis 5 Frakturen und bei n=4 Kindern bei 6
bis 10 Frakturen.

In Bezug auf die Frage nach Geschwistern wurde
diese Frage bei n=6 Kindern nicht dokumentiert, bei
n=49 Kindern leben keine weiteren Kinder im Haus-
halt und bei n=44 Kindern leben Kinder im selben
Haushalt, wobei n=20 Geschwisterkinder jiinger als
2 Jahre sind. Von diesen 44 Kindern wurde bei n=15
Kindern die klinische Untersuchung empfohlen und
bei n=13 eine bildgebende Diagnostik durchgefiihrt.

Schlussfolgerungen

Bei Kindern < 36 Monate mit Verdacht auf eine nicht-
akzidentelle Verletzung gehort die bildgebende
Diagnostik mittels Rontgen-Skelettscreening und
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folgendem Stufenschema der Kinderschutzleitlinie
und das MRT von Schadel und Wirbelsaule zum stan-
dardisierten Vorgehen. Die weiteren Betrachtungen
der Fallmeldungen werden Aufschluss geben auf die
Vollstandigkeit der durchgefiihrten Rontgendiag-
nostik und lassen auch Riickschliisse auf die Indika-
tionsstellung der bildgebenden Diagnostik zu.

Kontaktdaten der Studienleitung

Arbeitskreis Kooperative Studien der Deutschen Ge-
sellschaft flr Kinderschutz in der Medizin (DGKiM
e.V.) in Kooperation mit der Gesellschaft fiir Padiat-
rische Radiologie (GPR e.V.)

Kontakt: Frauke Schwier, DGKiM e.V., Sendnicher Str.
72b, 56072 Koblenz, schwier@dgkim.de
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Zusammenfassung

Bei Kindern < 36 Monate mit Verdacht auf eine nicht-
akzidentelle Verletzung gehort das Stufenschema
der Kinderschutzleitlinie in Bezug auf die bildgeben-
de Diagnostik mittels Rontgen-Skelettscreening und
weiterer Rontgenaufnahmen im Bedarf sowie das
MRT von Schadel und Wirbelsaule zum standardi-
sierten Vorgehen.
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Pleuraempyeme und komplizierte parapneumonische Pleura-
ergusse bei Kindern und Jugendlichen <18 Jahren (12. Studienjahr,

01.07.2021 - 30.06.2022)

Johannes Liese & Andrea Streng

1 Hintergrund

Parapneumonische Pleuraergiisse und Pleuraempyeme (PPE/PE) bei Kindern sind seltene aber schwe-
re Komplikationen von zumeist bakteriellen Pneumonien, am haufigsten assoziiert mit Streptococcus
pneumoniae und S. pyogenes [1, 2]. In Deutschland flihrte die Einfiihrung der generellen Pneumokokken-
Konjugatimpfung fir Kleinkinder zu einem anfanglichen Riickgang von PPE/PE, jedoch stieg die Inzidenz
seit 2014/15 wieder an, verbunden mit einer Zunahme sowohl von S. pneumoniae Serotyp 3-assoziierten
PPE/PE [2] als auch von S. pyogenes-assoziierten PPE/PE [3]. Der Ausbruch der SARS-CoV-2-Pandemie
fihrte zur Implementierung vielfaltiger nicht-pharmazeutischer PraventionsmaBnahmen, die ab April
2020 und in der gesamten Saison 2020/21 sowohl einen drastischen Riickgang von respiratorischen
Erkrankungen insgesamt [4] als auch von padiatrischen bakteriellen PPE/PE zur Folge hatten [ESPED-
Bericht 2021]. Zusatzlich kam es im ersten Pandemiejahr zu deutlichen Verschiebungen im bakteriellen
Erregerspektrum.

Mit dem Auftreten der deutlich infektioseren SARS-CoV-2 Omikron-Variante seit Ende 2021 nahmen zu-
dem die SARS-CoV-2 Infektionen und Hospitalisierungen in der bisher geringer betroffenen Altersgruppe
der Kinder und Jugendlichen stark zu. [5]. Bei Kindern mit COVID-19-assoziierter Hospitalisierung wird
die Rate von Pneumonien auf etwa 5% und von pulmonalen bakteriellen Koinfektionen auf etwa 1%
(DGPI Survey 2022, https://dgpi.de/covid-19-survey-update/) geschatzt. Zur Haufigkeit von padiatrischen

PPE/PE als mdgliche Folge einer akuten SARS-CoV-2 Infektion ist die Datenlage bislang begrenzt.

2 Fragestellungen (Studienjahr 12)

« Inzidenz

- Atiologie, Risikofaktoren und Management

- Rate der Ko-detektionen von SARS-CoV-2 bei
hospitalisierten Kindern mit PPE/PE in Deutsch-
land, 2021/22.

3 Falldefinition (Studienjahr 12)

+ Kinder und Jugendliche <18 Jahren in Kinderkli-
niken in Deutschland mit langer als 7 Tage an-
dauerndem oder Drainage-pflichtigem PPE/PE

« Krankenhausaufnahme im Zeitraum 1.7.2021-
30.06.2022

4 Methodik

+ Fallmeldungen aus den Kinderkliniken tiber das
ESPED-System

« Erhebung klinischer Daten

« Erweiterte Erregerdiagnostik aus Pleurapunktat:
- Molekularbiologischer ~ Keimnachweis aus

Pleurafliissigkeit (eubakterielle 16s-rDNA-PCR
mit Sequenzierung); Institut flir Hygiene und
Mikrobiologie, Universitat Wirzburg

- Serotypisierung von kulturell oder in der PCR
nachgewiesenen Pneumokokken-Isolaten; Natio-
nales Referenzzentrum fiir Streptokokken (NRZ)
Aachen

5 Ergebnisse (Zwischenauswertung 25.4.2023)
5.1 Fallstatistik

Die ESPED-Erhebung startete in der Saison 2010/11.
Im Zeitraum Studienjahr (SJ) 1 bis SJ 12 (abgeschlos-
senen Studienjahre) wurden 3184 Kinder Uber das
ESPED-System gemeldet und 2433 (76,4 %) mit giil-
tigen Meldungen (d.h. gemaR der Falldefinition) in
die Studie eingeschlossen.

Firden Zeitraum 01.07.21 bis 30.06.22 (SJ 12) wur-
den 236 Kinder mit PPE/PE gemeldet; 170 (72,0 %)
Meldungen wurden als giiltig bewertet (Stand
25.4.2023; Tab. 1).
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Tab. 1: Fallmeldungen / Ausschlisse / gliltige Falle von Kindern mit PPE/PE in Deutschland; Inzidenz pro 1.000.000 Kinder <18J; pro

Studienjahr (Juli-Juni); ESPED-Studie* .

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13**
Studienjahr (S]) 2010/ | 2011/ | 2012/ | 2013/ | 2014/ | 2015/ | 2016/ | 2017/ | 2018/ {2019/ |2020/ |2021/ |2022/

11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23
Meldungen (roh) 272 285 314 244 245 297 315 301 273|322 80 236 (266)
-Doppelmeldungen | 13 13 20 12 11 9 8 13 20 |7 6 17 (11)
-Fehlmeldungen 31 23 32 26 28 24 25 20 26 |29 11 20 (10)
-Kein Fragebogen 12 38 33 28 25 33 38 25 17 25 6 29 (92)
-Einschluss (gﬁltig) 216 211 229 178 181 231 244 243 212 | 261 57 170 (152)

*Geringfligige Anderungen in der Anzahl der eingeschlossenen Patienten im Vergleich zu friiheren Berichten ergeben sich aus
laufenden Datenkorrekturen (z.B. Nachmeldungen, weitere Identifizierungen von Doppelmeldungen etc,; Stand: 25.4.23).
** Studienjahr 13 noch nicht abgeschlossen; vorlaufige Meldungen Juli 2022 bis Dezember 2022

5.2 Epidemiologische und klinische Daten

Die monatliche Verteilung der Meldungen zeigt
Abb. 1.Im abgeschlossenen SJ 12 (Jul 21-Jun 22) lag
die Anzahl der monatlichen Meldungen zwischen
12Fallen (August 2021) und 33 Fallen (November
2021); der Ubliche saisonale Gipfel im Winter/Friih-
jahr 2021/22 entfiel.

Fir das aktuell noch nicht abgeschlossene SJ 13
(ab Juli 2022) zeigte sich ein starker Anstieg der Mel-
dungen im Dezember 2022 (bislang 132 Meldungen
fur Dez, Stand 25.04.23).

Basierend auf den als gliltig bewerteten 170 Fallen
wurde die Inzidenz der PPE/PE bei Kindern insgesamt
im SJ 12 auf 12,3 (95%KI 10,5-14,3) pro 1 Million Kin-
der geschatzt (Tab. 2). Fiir Kinder mit S. pneumoniae-
bzw. Kinder mit S. pyogenes-assoziiertem PPE/PE lag
die Inzidenz im SJ 12 bei 3,5 (95%KI 2,6-4,6) bzw. 0,2
(95%KI 0,04-0,6) pro 1 Million Kinder (Erregerfall-
zahlen siehe Tab. 3).

In die vorlaufige Zwischenauswertung der klini-
schen Datenim SJ 12 wurden 159 Kinder einbezogen
(Stand 25.04.2023). Im SJ 12 lag das mediane Alter

PPE/PE-assoziierte Hospitalisierungen bei Kindern < 18 Jahren, ESPED Surveillance, Deutschland, Okt 2010 - Dez 2022
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Abb. 1: Meldungen padiatrische Krankenhausaufnahmen aufgrund von PPE/PE in Deutschland in den Studienjahren 1-12 (Okt 2010
bis Juni 2022, n=3184), sowie vorldufige Meldedaten zur ersten Halfte des Studienjahres 13 (Juli 2022-Dez 2022, n=266). Das Studien-

jahr 12 (ESPED-Berichtsjahr) ist farblich hervorgehoben.
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Tab. 2: Inzidenz pro 1.000.000 Kinder <18J mit PPE/PE in Kinderkliniken in Deutschland, basierend auf der Anzahl der in die Studie
als ,gultig” eingeschlossenen Félle und Erregernachweise (Mindestinzidenz); pro Studienjahr (Juli-Juni); ESPED-Studie (Stand

25.4.2023)*
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13%*
Studienjahr (SJ) 2010/ 2011/ 2012/ 2013/ 2014/ 2015/ 2016/ 2017/ 2018/ 2019/ 2020/ 2021/ 2022/
11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23
Kinder <18Jahre
mit PPE/PE (alle) 216 211 229 178 181 231 244 243 212 261 57 170 (152)
Inzidenz pro 106
Kinder <18Jahre
-PPE/PE (alle) 16,2 16,1 17,5 13,7 13,8 17,4 18,1 17,9 15,6 19,1 4,2 12,3 0
"PPE/PE assoziiert 34 29 2,7 1,5 16 22 2,9 2,1 24 36 04 35 0
mit S. pneumoniae
-PPE/PE assoziert 04 0,6 15 0,9 1,0 2,6 13 2,2 1.8 3,2 0 0,2 0
mit S. pyogenes

*Geringfiigige Anderungen in der Anzahl der eingeschlossenen Patienten im Vergleich zu friiheren Berichten ergeben sich aus laufenden
Datenkorrekturen (z.B. Nachmeldungen, weitere Identifizierungen von Doppelmeldungen etc.; Stand: 25.4.23).

** Studienjahr 13 noch nicht abgeschlossen; vorlaufige Meldungen Juli 2022 bis Dezember 2022

bei 3,8 Jahren (IQR 2,3-6,4); 86 (54 %) der 159 Kinder
mit PPE/PE waren mannlich. 42 (26 %) Kinder hatten
eine relevante Grunderkrankung. Die mediane Kran-
kenhausaufenthaltsdauer lag bei 16 Tagen (IQR 12-
24). 117 (74 %) Kinder wurden intensivmedizinisch
behandelt, fiirim Median 7 Tage (IQR 4-13). 155 Kin-
der (98 %) erhielten fiirim Median 16 Tage (IQR 11-23)
parenteral Antibiotika. Bei 128 (80,5 %) wurde der
Pleuraraum mittels Punktion/Drainage oder chirur-
gisch eroffnet; darunter 46 (29 %) mit einer chirurgi-
schen Intervention (VATS / Thorakotomie / Dekorti-
kation). Bei 126 (79 %) Kindern traten Komplikationen
auf, bei 31 (19,5%) wurden mdgliche Spatfolgen
berichtet, v.a. pleurale/pulmonale Beeintrachtigun-
gen. Im SJ 12 ereignete sich ein Todesfall bei einem
2-jahrigen Jungen (keine Angabe von Vorerkrankun-
gen) mit COVID-19-Pneumonie und PPE/PE nach
plotzlicher respiratorischer Verschlechterung unter
Reanimation bei Pneumothorax und Pneumomedia-
stinum; in einer Pleurapunktat-PCR wurde SARS-
CoV-2 nachgewiesen, ein bakterieller Erregernach-
weis gelang nicht. Ein weiterer Todesfall ereignete
sich bei einem 3-jahrigen Jungen (ohne Vorerkran-
kung) mit Pneumonie und S. pneumoniae-assoziier-
tem Pleuraempyem mit grofBBer Fistel, massivem
Pneumothorax und Hirnddem nach Reanimation
(Todesursache intrakranielle Einklemmung).
Erregerdiagnostik aus Blut (Kultur, Next Generation
Sequencing) wurde bei 136 (86 %) von 159 Kindern

durchgefiihrt, und aus Pleurapunktat (Kultur/PCR)
bei 127 (80 %) Kindern. Bei 81 (51 %) der 159 Kinder
konnte damit mindestens ein bakterieller Erreger
identifiziert werden (insgesamt 91 Erregernachweise;
siehe Tab. 3); S. pneumoniae wurde bei 48/81 (59 %)
nachgewiesen, S. pyogenes und Staphylococcus au-
reus bei jeweils 3/81 Kindern (4 %). Bei den sonstigen
Erregern (n=39) war Haemophilus influenzae am hau-
figsten (7/81; 9 %). Der Anteil der Kinder mit Grund-
erkrankungen war niedriger bei Kindern mit S. pneu-
moniae-assoziiertem PPE/PE als bei Kindern mit an-
deren bakteriellen Erregernachweisen aus Blut/
Pleurapunktat (17 % vs. 39 %, p=0.027).

Von den 159 Kindern mit PPE/PE waren 119 (75 %)
mindestens 1x gegen Pneumokokken geimpft. Von
den 48 Kindern mit S. pneumoniae-assoziiertem PPE/
PE waren 39 (81 %) geimpft (3 je 4x mit PCV-13, 23
je 3x mit PCV-13, 1 Kind 3x mit PCV-10; 4 Kinder hat-
ten <3 Dosen erhalten, bei 8 Geimpften fehlten die
Angaben zu Impfstoff/-dosen).

Serotypennachweise lagen zu 13 (27 %) der 48 Kin-
der mit S. pneumoniae - assoziiertem PPE/PE vor, da-
von 12x ST 3, 1x ST 19A (weitere 5 S. pneumoniae-
Nachweise mittels eubakterieller 16s-rDNA PCR (3x
ST3, 2x ST unklar) lagen aus eingesendeten Pleura-
punktat-Proben vor, fir die kein Fragebogen mit An-
gaben zu den Einschlusskriterien verfligbar war und
die daher von der weiteren Analyse ausgeschlossen
wurden).
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Tab. 3: Bakterielle Erreger aus Blut oder Pleuraflissigkeit bei 895 in die Studie eingeschlossenen Kindern mit PPE/PE und positivem

Erregernachweis (n=1001 Erreger) iber 12 Studienjahre (10/2010- 06/2022)

Studienjahr Erreger S. pneumoniae S. pyogenes S. aureus S. epidermidis Andere
N (%) n (%)* n (%)* n (%)* n (%)* n (%)*
1(2010/11) 74 (100) 46 (62) 6(8) 1(1) 2(3) 19 (26)
2(2011/12) 70 (100) 38 (54) 8(11) 1(1) 5(7) 18 (26)
3(2012/13) 96 (100) 35(37) 20 (21) 7(7) 5(5) 29 (31)
4(2013/14) 58 (100) 20 (35) 12(21) 2(3) 3(5) 21(36)
5(2014/15) 63 (100) 21(33) 13 (21) 7(11) 3(5 19 (30)
6(2015/16) 99 (100) 29(29) 34 (34) 11(11) 7(7) 18(18)
7(2016/17) 100 (100) 39(39) 18(18) 7(7) 4(4) 32(32)
8(2017/18) 108 (100) 29 (27) 30(28) 13(12) 5(5) 31(29)
9(2018/19) 94 (100) 33(35) 24 (26) 7(7) 2(2) 28 (30)
10 (2019/20) 130 (100) 50 (38) 44 (34) 9(7) 2(2) 25(19)
11(2020/21) 18 (100) 5(28) 0() 0() 0() 13(72)
12 (2021/22) 91 (100) 48 (53) 3(3) 3(3) 2(2) 35(38)
Gesamt 1001 (100) 393 (39) 212(21) 68(7) 40 (4) 288 (29)

*Prozentangaben in der Tabelle beziehen sich auf die jeweilige Anzahl nachgewiesener Erreger pro Studienjahr

Flr 100 (59 %) der insgesamt 170 im SJ 12 einge-
schlossenen Kinder mit PPE/PE waren zusatzliche
Dokumentationen von Testungen auf eine akute
SARS-CoV-2-Infektion verfligbar. 99 Testungen er-
folgten aus respiratorischen Sekreten, bei einem Kind
aus Pleurapunktat. Insgesamt waren 4/100 (4 %)
Kinder mit Testdokumentation SARS-CoV-2 positiv.
Zusatzlich wurde bei 2 Kindern trotz negativer Tes-
tung von einer akuten SARS-CoV-2 Infektion ausge-
gangen (Antikorpertest positiv fiir SARS-CoV-2 IgA
bzw. Mutter akut an COVID-19 erkrankt). Unter den
damit insgesamt 6/100 (6 %) Kindern mit PPE/PE-
Hospitalisierung mit SARS-CoV-2 Infektion war
1 SARS-CoV-2 assoziierter Todesfall (s.0.), T Kind mit
PIMS, und 2 Kinder mit relevanten Vorerkrankungen
(Schwerstbehinderung bzw. Trisomie 21).

6 Schlussfolgerungen

Im Studienjahr 12 (2021/22) lag die Inzidenz der in
der Studie eingeschlossenen Kinder mit PPE/PE deut-
lich Gber der des SJ 11 (2020/21), in dem die nicht-
pharmazeutischen pandemischen Praventionsmal-
nahmen wahren der Corona Pandemie zu einer Re-
duktion der meisten viralen und bakteriellen Infek-
tionskrankheiten gefiihrt hatten. Die Inzidenz
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2021/2022 lag jedoch noch unter der Inzidenz der
vorpandemischen Studienjahre, dies ist am ehesten
durch die im SJ 12 noch teilweise bestehen Praven-
tionsmafinahmen erklarbar.

Charakteristika und klinische Befunde der an PPE/
PE betroffenen Kinderim SJ12 dhnelten weitgehend
den Befunden der vor-pandemischen Studienjahre.
Dies betraf insbesondere das mediane Patientenalter
(SJ 10: 4 Jahre, IQR 2-8; SJ 11: 7,5 Jahre, IQR 3-14; SJ
12:4 Jahre, IQR 2-6), die Rate der Kinder mit Eroffnung
des Pleuraraumes (SJ 10: 82%; SJ 11: 72%; SJ 12:
81 %), sowie den Anteil der Kinder mit intensivsta-
tiondrer Behandlung (SY 10: 69 %; SJ 11: 54 %; SJ 12:
74 %).

Nach dem starken Riickgang in SJ 11 erreichte die
Inzidenz von S. pneumoniae-assoziierten PPE/PE im
SJ 12 den zweithochsten in der gesamten Studie bis-
lang beobachteten Wert, ahnlich hoch wie in SJ 10
(SJ 10: 3,6; SJ 11: 0,4 Falle; SJ 12: 3,5; pro 1.000.000
Kinder <18J). Wie in den Vorjahren wurde Serotyp 3
am haufigsten detektiert. Der Grof3teil der Kinder mit
S. pneumoniae-Nachweis war STIKO-konform ge-
impft. S. pyogenes-assoziierten PPE/PE wurdenim SJ
11 nicht detektiert und zeigten auch im SJ 12 nur
einen sehr geringfiigigen Wiederanstieg. Dies konn-
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te auf eine unterschiedliche direkte oder indirekte
Beeintrachtigung der beiden Erreger durch die ge-
gen SARS-CoV-2- gerichteten nicht-pharmazeuti-
schen PraventionsmafBnahmen hinweisen oder auf
eine Konkurrenzsituation in der Besiedelung des
Nasen-Rachen-Raumes.

Insgesamt wurden 6 Kinder mit akuter SARS-CoV-2
Infektion identifiziert, darunter 1 Todesfall. Bei ca.
16.000 vom RKI erfassten SARS-CoV-2-assoziierten
Hospitalisierungen im SJ 12 bei Kindern von 0-14
Jahren, einer Rate von ca. 1 % pulmonaler bakteriel-
ler Ko-Infektionen (DGPI Survey) sowie einer ange-
nommenen Rate von komplizierten padiatrischen
PPE/PE bei ca. 1%-5 % der bakteriellen Pneumonien
lag die unserer Studie dokumentierte Anzahl im er-
warteten Bereich von 2-8 Fallen.

Eine kontinuierliche Surveillance von padiatrischen
PPE/PE ist weiterhin notwendig, um neben mdgli-
chem weiteren Pneumokokken-Serotypen-Replace-
ment und dessen Auswirkung auf die Impfpraven-
tion insbesondere die aktuellen, im Nachgang der
SARS-CoV-2 Pandemie stattfindenden Veranderun-
gen im Erregerspektrum und deren Auswirkungen
weiter zu erfassen. Fiir das noch laufende SJ 13
(2022/23),in dem die PraventionsmaBRnahmen weit-
gehend aufgehoben wurden, zeichnet sich seit De-
zember 2022 bereits ein weiterer Anstieg der PPE/
PE-Fallzahlen und insbesondere ein starker Wieder-
anstieg der S. pyogenes-assoziierten PPE/PE ab.

7 Kontaktdaten der Studienleitung

Prof. Dr. med. Johannes G. Liese, MSc, Priv.-Doz. Dr.
Andrea Streng, Universitatsklinikum Wirzburg, Kin-
derklinik und Poliklinik, Padiatrische Infektiologie
und Immunologie, Josef-Schneider-Str. 2, 97080
Wirzburg, Liese_J@ukw.de, Streng_A@ukw.de.
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9 Zusammenfassung

+ Gegen die SARS-CoV-2-Pandemie gerichtete, nicht-
pharmazeutische PraventionsmalZnahmen hatten
in der Saison 2020/21 als Nebeneffekt zu einem
starken Riickgang der Inzidenz komplizierter para-
pneumonischer Pleuraergiisse und Pleuraempye-
me (PPE/PE) gefiihrt; mit der Reduzierung dieser
PraventionsmalRnahmen stieg die PPE/PE-Inzidenz
in der Saison 2021/22 wieder deutlich an, lag aber
noch unter dem pra-pandemischen Level. Seit De-
zember 2022 steigen die Meldezahlen auflerge-
wohnlich stark.

+ Der Wiederanstieg in der Saison 2021/22 war v.a.
bedingt durch Wiederzunahme von Streptococcus
pneumoniae-assoziierten PPE/PE, zumeist vom Se-
rotyp 3; ein Todesfall ereignete sich bei einem Kind
mit S.-pneumoniae-assoziiertem PPE/PE.

« Streptococcus pyogenes-assoziierte PPE/PE, die in
der Saison 2020/21 nicht nachgewiesen wurden,
wurden auch bis Ende 2022 nur sehr selten detek-
tiert; seit Beginn 2023 zeichnet sich hier ein starker
Wiederanstieg ab.

« Bei 5% der Kinder mit PPE/PE war eine akute
SARS-CoV-2-Infektion laborbestatigt und bei 1 %
aus dem epidemiologischen Zusammenhang ver-
mutet; darunter ein Todesfall mit COVID-19-Pneu-
monie.
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Abdominelle vendse Thrombosen bei Neugeborenen, Kindern und
Jugendlichen unter 18 Jahren in Deutschland

Susanne Holzhauer & Julia Thumfart

Hintergrund

Abdominelle vendse Thrombosen treten im Kindesalter sehr selten auf, sind aber fiir die betroffenen
Patientlnnen hochrelevant. Viele der Kinder oder Jugendlichen leiden unter langfristigen Gesundheits-
schaden. Die Symptome variieren stark und kdnnen sehr unspezifisch sein; die Diagnosestellung erfolgt
daher hiufig verzdgert. Systematische Erhebungen beziiglich der Inzidenz und Atiologie der Erkrankung
fehlen. Derzeit sind Diagnosestellung und Therapie sehr stark von der jeweiligen Expertise des Zentrums
abhangig. Der Nutzen einer therapeutischen Antikoagulation ist ebenso wie Nutzen und Risiken einer
Thrombolyse sowie interventionellen oder operativen Thrombektomie fiir diese Patientinnengruppe noch

nicht geklart.

Ziele:

Erfassung aller neu diagnostizierten abdominellen
venodsen Thrombosen bei Sauglingen, Kindern und
Jugendlichen von <18 Jahren in Deutschland. Ermitt-
lung der (i) Inzidenz, (i) der Haufigkeitsverteilung der
verschiedenen Lokalisationen, (iii) der Risikofaktoren,
(iiii) der Therapie und (iv) des klinischen Verlaufs.

Fragestellungen:

1. Wie haufig treten vendse abdominelle Thrombo-
sen in einer oder mehreren der folgenden Venen
bei Kindern und Jugendlichen auf: a) Vena renalis,
b) Vena cava inferior, ¢) Vena portae, d) Vena he-
patica, e) Vena mesenterica, f) Vena lienalis.

2. Welche Risikofaktoren sind mit dem Auftreten
venoser abdomineller Thrombosen assoziiert?
3. Welche Symptome werden bei Kindern und
Jugendlichen mit einer abdominellen vendsen
Thrombose beobachtet?

4. Wie ist das Management, abhangig von der
Lokalisation der Thrombosen?

Falldefinition:

Patientinnen vor dem 18. Geburtstag mit neu diag-
nostizierter vendser Thrombose in einem oder meh-
reren der folgenden GefdR3e: V. renalis, V. Cava inferior,
V. portae, V. hepatica, V. mesenterica, Vena lienalis.

Ergebnisse:

Im Studienzeitraum von 10/2019 bis Ende 09/2022
sowie im anschlieBenden Nachmeldezeitraum wur-
den insgesamt 120 Patientinnen gemeldet, die die
Falldefinition erfillten und in die Studie aufgenom-
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men wurden. Die Anzahl der Meldungen pro Jahr
war von 2020 mit 57 Fallen, 2021 32 Falle, 2022 31
Falle ricklaufig.

Zu Fragestellung 1:

Bei den eingeschlossenen Patientinnen war das am
haufigsten betroffene Gefal3 die Vena cava inferior
(n=71), am zweithdufigsten wurden Falle mit Nieren-
venenthrombosen gemeldet (n=38). Abdominelle
vendse Thrombosen wurden in der Mehrheit in den
ersten zwei Lebensmonaten diagnostiziert (n=72).
Jenseits der Neonatalperiode gibt es einen zweiten
Haufigkeitsgipfel in der Adoleszenz.

Zu Fragestellung 2:

Die Risikofaktoren unterschieden sich signifikant
zwischen beiden Altersgruppen. Klassische Risiko-
faktoren in der Neonatalperiode sind eine intensiv-
medizinische Behandlung, Frithgeburtlichkeit und
ein zentralvendser Katheter. Insgesamt trat bei mehr
als 25 % die Thrombose im Zusammenhang mit mul-
tiplen, i.e. mehr als drei Risikofaktoren auf. Bei den
alteren Kindern wurden mit 27 % haufiger Thrombo-
sen ohne eindeutige Risikofaktoren gemeldet. Fur
eine detaillierte Zusammenstellung der Patienten-
charakteristik siehe Tab. 1 und Abb. 1.

Zu Fragestellung 3:

Haufige Symptome die zur Diagnose einer abdomi-
nellen Thrombose gefiihrt haben, waren abdominelle
Schmerzen oder Ascites, laborchemisch wurde bei
ca.20% der Patientlnnen eine Thrombozytopenie
nachgewiesen. Die Symptome unterschieden sich ab-
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Tab. 1: Patientencharakteristik, aus Kalff et al, in preparation.

all patients <2 months > 2 months p-value

patients (n) 120 72 48

sex (male n, %) 69 46 23 0.087

localization (n, %)
V. cava inf. 71 40 31 0.293
V. renalis 38 30 8 0.004
bilateral 9 9 0 0.011
V. portae 26 16 10 0.856
V. hepatica 8 1 7 0.005
V. mesenterica 0.032
V. lienalis 0 -

risk factors (n,%)
central venous catheter (CVC) 60 46 14 0.001
treatment on intensive care station (ICU) 56 44 12 0.001
premature birth 50 45 5 0.000
sepsis 25 22 3 0.004
surgery 24 14 10 0.546
congenital malformation 18 1 7 0.747
coagulation disorder 12 6 6 0.566
metabolic disorder 5 2 3 0412
inflammatory bowel disease (IBS) 3 0 3 0.040
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0 1 2 3 4 S 6 7 & 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 in preparation.

hangig von der Thromboselokalisation. Eine Hdmaturie
wurde ausschlieBlich und zu 30 % bei Patientinnen mit
Nierenvenenthrombose beobachtet. Bei ca. einem
Drittel der Patientlnnen wurde die Thrombose ohne
Beobachtung klinischer Symptomen diagnostiziert.

Zu Fragestellung 4:
Standardmethode zur Diagnosestellung ist die
Dopplersonografie (in 93 % der Falle). Nach Diagnose-

stellung erfolgte in der Mehrheit der Falle eine the-
rapeutische Antikoagulation mit niedermolekularem
Heparin. Das Management war unabhangig von der
Thromboselokalisation. Ab 2022 wurden bei insge-
samt 13 Kindern mit direkten oralen Antikoagulan-
tien, i.e. Rivaroxaban, behandelt. Rivaroxaban wurde
bevorzugt bei dlteren Kindern eingesetzt. Bei neun
Kindern wurde eine Thrombolyse, bei 13 Kinder eine
Thrombektomie durchgefiihrt, Abb.5.
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Die Wirksamkeit der Therapie war unabhangig vom
Alter der Patientlnnen mit kompletter Rekanalisation
in 38% der Falle; in 35 % der Falle wurde im Beobach-
tungszeitraum keine Veranderung nachgewiesen.

Beurteilung:
Vena cava Thrombosen stellen die grof3te Gruppe ab-
domineller thrombotischer Ereignisse dar. Haufige
Risikofaktoren sind, wie erwartet, zentrale Venen-
katheter, Friihgeburtlichkeit und eine intensivmedi-
zinische Behandlung. Bei jedem siebten Kind liegt aber
keiner der bekannten Risikofaktoren vor. Symptome
sind vielfdltig und vor allem abhdngig von der Loka-
lisation. Niedermolekulares Heparin ist in der Akut-
behandlung die Standardtherapie, aber auch unfrak-
tioniertes Heparin wird in ca. 1/3 der Falle weiterhin
eingesetzt. Flr eine Beurteilung der seit 2021 zuge-
lassenen DOAK ist der Beobachtungszeitraum zu kurz.
Das deutschlandweite prospektive populations-
basierte Studiendesign von ESPED ermdglicht ein
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Abb. 2: Risikofaktoren nach
Altersgruppe, aus Kalff et al,
in preparation.

Abb. 3: Risikofaktoren nach
8% Thromboselokalisation. Aus

PYTMVT Kalff et al in preparation.

Bild Uiber den aktuellen Diagnose- und Behandlungs-
standard dieser seltenen und heterogenen Erkran-
kung. Das Konzept Langzeitverlaufe von Pfortader-
thrombosen prospektiv zu beobachten, verfolgen
wir, aufgrund der geringen Patientenzahlen, nicht
weiter. Die beobachteten Meldungsriickgdange ab
2021, die seit dem Umzug der Studienzentrale und
die Umstellung auf digitale Datenerfassung beob-
achtet wurden, sprechen unter anderem gegen eine
zuverlassige Inzidenzerhebung zu abdominellen
Thrombosen im Rahmen dieser Studie. Welchen An-
teil die COVID 19 Pandemie an den Meldezahlen oder
anderInzidenzabdomineller Thrombosen hat, kann
durch die Studie nicht beantwortet werden.

Studienleitung

Dr. Susanne Holzhauer MSc, Charité, Universitats-
medizin, Virchow Klinikum, Klinik fiir Padiatrie m.S.
Hamatologie und Onkologie, Augustenburger Platz
1, 13353 Berlin, susanne.holzhauer@charite.de;
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Abb. 4: Typ der Antikoagulation nach Altersgruppe, aus Kalff et
al, in preparation.
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Abb. 5: Wirksamkeit (oben) und Sicherheit (unten) nach Alters-
gruppe, aus Kalff et al in preparation.
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Zusammenfassung:

Abdominelle Thrombosen treten nur selten bei pa-
diatrischen Patientinnen auf und dannin der Regel
im Zusammenhang mit Geburtskomplikationen,
einer schweren oder chronischen Erkrankung oder
als Komplikation zentralvendser Katheter. Sduglinge
und dltere Kinder unterscheiden sich hinsichtlich
Risikofaktoren und Lokalisation abdomineller
Thrombosen signifikant. Management und Outcome
hingegen sind in beiden Patientinnengruppen ver-
gleichbar. Interventionelle Verfahren werden {iber
alle Altersgruppen und Lokalisationen selten durch-
gefiihrt. Beobachtungsstudien sind notwendig, um
die langfristigen Folgen verschiedener therapeuti-
scher Strategien besser vergleichen zu kénnen.
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