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Dank

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

liebe ESPED-Interessierte,

wir blicken zurlick auf ein produktives Jahr 2023
und mochten all unseren Ansprechpartnern und
Ansprechpartnerinnen in den Kliniken und all denen,
die sich um die Bearbeitung und Beantwortung der
Fragebdgen gekiimmert haben, fiir Ihre wertvolle
Unterstlitzung und engagierte Teilnahme an den
ESPED-Surveillancestudien unseren herzlichen Dank
aussprechen.
Ihre Mitarbeit hat dazu beigetragen, dass ESPED
weiterhin erfolgreich mit lhrer Unterstiitzung weiter-
gefiihrt und auch weiterentwickelt werden konnte.
Zudem mochten wir unseren Dank an alle Helferin-
nen und Helfer im Hintergrund aussprechen. |hr viel-
faltiges Engagement, sei es im ESPED-Beirat, der
DGKJ, der hausinternen IT oder als Mitarbeiterinnen
und Mitarbeiter der ESPED-Geschaftsstelle, ermdg-
lichte diese Ergebnisse.

Die Ergebnisse der Studien fiir das Jahr 2023 wer-
denim Folgenden von den Studiengruppen prdsen-
tiert (S. 13-51). Sie zeigen die Ergebnisse der laufen-
den Studien und bieten einen ersten oder auch ab-
schlieBenden Einblick in die jeweils beforschten
Fragestellungen.

Fir ESPED Erhebungen zu versorgungswissen-
schaftlichen Fragestellungen ist der Versorgungs-
kontext wichtig fur die Interpretation der Ergebnisse.
Aus diesem Grund haben wir als Geschaftsstelle 2023
ein eigenes bundesweites Survey zu Strukturmerk-
malen der an ESPED meldenden Kinderkliniken
durchgefiihrt. Die Ergebnisse finden Sie auf S. 9.

AbschlieBend wiinschen wir lhnen ein riickbli-
ckend informatives Schmokern im Jahresbericht
2023 und freuen uns auf die weitere erfolgreiche
Zusammenarbeit in der Zukunft.

Susanne Blomenkamp
ESPED Koordinatorin
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Bericht der ESPED-Geschaftsstelle fiir das Jahr 2023

1 ESPED-Erhebungen im Jahr 2022:
Uber das Jahr 2023 wurden insgesamt 15 Erhebungen
mit unterschiedlichen Laufzeiten abgefragt (Tab. 1)

Ganzjahrig und nicht beendet wurden folgende Er-

hebungen durchgefiihrt:

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

« Hitzeerkrankungen

+ Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (IPE)

+ Pleuraempyeme/-ergiisse infolge Pneumonie

Neu begonnen wurden im Jahr 2023 folgende Er-

hebungen:

« ARDS (Acute respiratory distress symptom bis
18. LJ mit onkologischer Grunderkrankung bzw.
nach Stammzelltransplantation), Beginn 10/2023

« DSD (Neudiagnose Intergeschlechtlichkeit/Varian-
ten der Geschlechtsentwicklung), Beginn 7/2023

« Kontinuierliche Nierenersatzverfahren, Beginn
7/2023

+ Chronisches Darmversagen, Beginn 7/2023

« ARF/PSGN (Akutes Rheumatiches Fieber und
Post-Streptokokken-Glomerulonephritis), Beginn
12/2023

Beendet wurden im Jahr 2023:

+ PDA(01.01.2022-30.12.2023)

« Masern-exponierte  ungeimpfte
(01.07.2021-30.06.2023)

+ Nierenversagen (01.01.2021-30.12.2023)

+ Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen
(01.07.2021-30.06.2023)

+ Akute demyelinisierende Syndrome (01.07.2022-
30.06.2023)

+ V.. nichtakzidentelle Verletzungen (01.07.2022-
30.06.2023)

Sauglinge

2 Fallmeldungen 2023

2.1 Teilnehmende Kliniken und Abteilungen
2023

Im Berichtsjahr 2023 wurden 390 ESPED-Ansprech-
partner:innen der teilnehmenden Abteilungen aus
Kinderkliniken, Kinderchirurgien und Kinderkardio-
logien in Deutschland angeschrieben. Die Fallmel-
dungen erfolgten tiberwiegend per Online-Antwort
Uber das ESPED-Portal. Inkludiert waren 349 Allge-
meine Padiatrien, elf Neonatologien, 19 Kinder-
chirurgien und elf Kinderkardiologien in insgesamt
324 Kliniken.

Tab. 1: Blick auf die Studien im Berichtsjahr 2023. Gelb: Im Jahr 2023 beendet, Griin: Beginn im Jahr 2023, Weif3: ganzjahrig durch-
laufende Studie.

Nummer 0
Meldekarte) s N Fab23 | Mar2a || Apr23)||May23 | Jun23 || Jul-22 | Aug22 | 'sep-23 || Octz3! || Nov-23 || Dec-23

1 PDA
2 Masern-exponierte ungeimpfte Sauglinge vakant ARDS
3 Manifestation Diabetes mellitus
4 Nierenversagen
5 Hitzeerkrankungen
6 vakant Neudiagnose Intergeschlechtlichkeit (DSD)
7 Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen Kontinuierliche Nierenersatzverfahren
8 Syst. Pneumokokken-Infektionen
9 Akute demyelinisierende Syndrome vakant IARF/PSGN
10 V.a. nichtakzidentelle Verletzungen vakant
1 Pleuraempyeme/-ergisse infolge Pneumonie
12 vakant Chronisches Darmversagen
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2.2 Fallmeldungen 2023

Versand der Fallerfassungen (Meldekarten)

Im Berichtsjahr 2023 wurden insgesamt 4.580 E-Mails
mit Bitte um Fallmeldung versendet. Nachmeldun-
gen waren sowohl tiber die monatlich versendeten
Abfragen als auch Uber die spater postalisch versen-
deten Jahresmeldekarten (Anfang 2024) maoglich.
Der Ricklauf mit 3540 (73 %) Antworten im Jahr 2023
entsprach im ersten Halbjahr 2023 dem Vorjahres-

Ricklauf Fallmeldungen 2021-2023
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wert und liegt im dritten und vierten Quartal unter
dem erreichten Niveau von 2022 (Abb. 1).

Melderoutine

Die Response auf die Fallerfassungen fiir das Jahr
2023 lag aufgrund des Melderiickgangs im dritten
und vierten Quartal unter dem Niveau des Jahres
2022.Bis zum Ende des Jahres waren 59 Abteilungen
ohne Response (Abb. 2), durch Nachmeldungen mit
Rucklauf der Jahresmeldekarte 2023 konnte fast wie-

Stand 16.08.2024

Q1 Q2 Q3 Q4 Q1

2021

Q2

Q3

Q4

2022

Q1 Q2 Q3
2023

Abb. 1: Wahrend nach dem Standortwechsel 2021 der Riicklauf der Fallerfassungen in 2022 wieder die 80 %-Marke Uberschritt,

blieb der Ricklauf in der ersten Hélfte des Jahres 2023 auf gleichem Niveau, fiel jedoch zum Ende des Jahres 2023 auf 72 % ab.

450 -
n=395 n=387 n=381 n=374
400 A
B Ganzjahrig nicht gemeldet
350 71
97 1-11 Monate gemeldet
c 300 - 189
g 209 alle Monate gemeldet
2 250 A 263 253
2 *vorher= vor Versand der
% 200 -+ 276 e Jahresmeldekarte 2023
; 150 A *nachher= nach Versand der
[V
8 100 - 160 130 Jahresmeldekarte 2023
50 -
0 48 38 42 35 59 41
*vorher *nachher *vorher *nachher *vorher *nachher
2021 2022 2023

Melderoutine 2021-2023

Stand: 16.08.2024

Abb. 2: Die Melderoutine der Abteilungen zeigte erst nach Versand der fiir den Jahresabschluss versendeten Jahresmeldekarte
2023 einen vergleichbaren Stand zum Jahr 2022. Mit der Jahresmeldekarte konnen fehlende Meldungen fiir das Jahr nachgetragen
werden.
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R99(51)

1311(163)

996 (1.029)

Abb. 3: Regionale Verteilung der Meldekartenresponse fiir 2023 ~ Abb. 4: Regionale Verteilung der Anzahl gemeldeter Félle fiir
(in %, Pfeile: Trend zum Vorjahr). 2023 (Pfeile: Trend zum Vorjahr; in Klammern: Vorjahreswerte).

Tab. 2: Gemeldete Falle fiir das Jahr 2023 nach Abzug der Fehimeldungen (Stand 31.07.2024).

Nr. | Erhebung 2023
Q123 Q223 Q323 Q423 Summe
1 | PDA-Verschluss 22 25 26 21 94
Masern 0 0
2 Acute Resp. Distress Syndrom 12 12
Diabetes bundesweit <5J. 120 92 81 75 368
’ Diabetes NRW bis 35 J. 196 150 149 173 668
4 | Nierenversagen 8 11 10 15 44
5 |Intensivpflichtige Hitzeerkrankungen 0 6 8 0 14
6 | Neudiagnose Intergeschlechtlichkeit (DSD) 6 5 11
Zwerchfellhernien 25 20 45
¢ Nierenersatzverfahren 5 4 9
8 | Pneumokokkeninfektionen 926 58 39 72 265
9 | Akutes demyelinisierendes Syndrom 33 34 67
9 | Akutes Rheum. Fieber/Poststreptok.-Inf. 19 19
10 |V.a.nichtakzidentelle Verletzungen 61 51 112
11 | Pleuraempyeme 302 165 58 124 649
12 | Chron. Darmversagen 7 9 16
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Response klinische Fragebégen 2023 [%]
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Abb. 5: Response der klinischen Fragebdgen in 2023 (Stand 31.07.2024)
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Abb. 6: Meldeaufwand der in 2023 teilnehmenden Kliniken [n=324] im Vergleich zum Vorjahr.

der das Niveau von 2022 erreicht werden. Ein Grund
hierfiir konnte der maBige Ruicklauf der Jahresmelde-
karten 2023 gewesen sein. Damit war die Vervoll-
standigung in den jeweiligen Abteilungen nicht
moglich. Die regionale Verteilung des Riicklaufs der
monatlichen Fallmeldungen (Meldekarten) ist in
Abb. 3 dargestellt.

Fallmeldungen

Im Berichtsjahr wurden insgesamt 2.393 Falle (2022
2.395 Fille) gemeldet (Tab. 2). Die regionale Verteilung
der gemeldeten Falle istin Abb. 4 dargestellt. Auch im
Jahr 2023 ist die Erh6hung der Fallzahlen bei den in-

fektiologischen oder Infektion-assoziierten Erkrankun-
genzu beobachten. Insbesondere Pleuraempyeme und
Pneumokokkenerkrankungen sind bis zum Ende des
Jahres deutlich erhoht. Der Riicklauf der Studienfrage-
bbdgen lagim Jahr 2022 zwischen 42 und 87 % (Abb. 5).

Meldeaufwand

Der Meldeaufwand in den Kliniken stellt sich sehr
heterogen dar (Abb. 6). 54 Kliniken gaben Nullmel-
dungen ab, der Uberwiegende Anteil der Kliniken
(158) meldete 1-10 Félle pro Jahr, 51 Kliniken 11-20
Fallein 2023. 23 Kliniken melden 21-40 Falle, 8 Kliniken
meldeten mehr als 40 Falle im Jahr 2023.
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Strukturmerkmale der an ESPED meldenden Kinderkliniken -
Ergebnisse eines bundesweiten Surveys

Hintergrund

Im Jahr 2023 hat die ESPED Geschéftsstelle einen Survey beziglich der Strukturmerkmale der Kliniken
fur Kinder- und Jugendmedizin durchgefiihrt, die als ESPED-Melder registriert sind. Ziel war es, den Ver-
sorgungskontext im ESPED Netzwerk zu untersuchen. Dadurch kann eine bessere Interpretation der
Fallmeldungen durch die Studienleitungen und eine Einordnung des Versorgungskontext furr Kinder mit

seltenen Erkrankungen gewahrleistet werden.

Methoden

Insgesamt wurden 390 Abteilungen fur Kinder- und
Jugendmedizin angeschrieben. Davon nahmen 234
Abteilungen aus insgesamt 323 Kliniken an der Be-
fragung teil.

Ergebnisse
37,2 % der Kliniken fir Kinder und Jugendmedizin
bestehen aus einer Abteilung. Von den 59,8 % der
Kliniken mit mehreren Abteilungen, befinden sich
84,3 % an einem Standort und 15,7 % an mehreren
Standorten.

In 58,4% der Kliniken liegt der Auftrag in der
Grund- und Regelversorgung und 40,8 % bieten

eine padiatrische Schwerpunktversorgung an. Die
haufigsten Schwerpunkte sind die Neonatologie
(81,1 %), die Neurologie (22,1 %), die Diabetologie/
Endokrinologie (16,8 %) und die Gastroenterologie
(13,7 %).

Universitare Versorgung und Ausbildung findet in
17,2 % der Kliniken statt, wahrend 20,2 % der Kliniken
angeben nicht-universitare Maximalversorger zu
sein. Von den Kliniken, die keine universitare Aus-
bildung anbieten, sind 80,3 % Lehrkrankenhauser
einer Universitatsklinik, davon 3,9 % fiir Universitats-
kliniken im Ausland.

95,7 % der befragten Kliniken gaben an, dass eine
padiatrische Subspezialitat durch eine eigene Ab-
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Abb. 1: Anzahl der vertretenen padiatrischen Subspezialitaten.
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Abb. 2: Aufnahmen
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Patientinnen unter
18 Jahren.
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Anzahl Aufnahmen unter 18 Jahren

teilung, Station, Ermachtigungsambulanz oder spe-
zialisierte Facharztinnen/Facharzte innerhalb der
Klinik vertreten ist. Dabei gaben 84,1 % der Kliniken
an, eine neonatologische Intensivstation (NICU) zu
haben, wovon wiederum 55,6 % Levell, 16,7 % Level
[lund 27,8 % Level lll NICUs sind. Abbildung 1. Anzahl
der vertretenen padiatrischen Subspezialitaten.

Im Jahr 2022 hatten die Kliniken fiir Kinder- und
Jugendmedizin im Median 2390 Aufnahmen von

Patienten und Patientinnen unter 18 Jahren (IQR:
1908; Min: 100; Max: 11.000). Die Verteilung der Auf-
nahmen ist in Abbildung 2 zu sehen.

Aufnahmen von Patienten und Patientinnen wah-
rend der ersten 28 Lebenstage waren im Median
283 (IQR: 350; Min: 0; Max: 1925). Die Verteilung der
Anzahl der Aufnahmenistin Abbildung 3 gegeben.

Davon hatte im Median 1 Patient/Patientin (IQR: 20;
Min: 0; Max: 100) ein Gestationsalter von weniger als
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Abb. 3: Aufnahmen
von Patienten und
Patientinnen unter
28 Lebenstagen.
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28 vollendeten Schwangerschaftswochen. In Abbil-
dung 4 ist die Verteilung der Anzahl Aufnahmen in
den jeweiligen Kliniken gegeben.

225 von 229 Kliniken bieten die Moglichkeit zur
Facharztweiterbildung fiir mindestens 24 Monate.
184 von 219 Kliniken unterhalten einen Schwer-
punkt oder eine Zusatzweiterbildung und sind da-

fur fur die Weiterbildung zugelassen. Die am hau-
figsten angebotenen padiatrischen Weiterbildungs-
moglichkeiten finden sich in den Fachgebieten
Neonatologie (90,8 %), Neuropdadiatrie (56,5 %),
Endokrinologie und Diabetologie (38,0 %), Intensiv-
medizin (35,9 %) und Pneumologie (32,1 %; siehe
Abbildung 5).
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abgeschlossenen Schwan-
Anzahl Aufnahmen mit Gestationsalter unter 28 abgeschlossenen Schwangerschaftswochen gerschaftswochen.
150
. Teil-Weiterbildung . Volle Weiterbildung
=
9 100
£
<
=
©
N
[=
<
50
0 &
4 $& W @ 4 4 N\ N 4 \Z 0@ 2 2R\ N 4
©F 558 0P B 0 0 o 3 (0P 0 0 0 & 99 0P & &
P (X o o @F & @€ (P OV o (o @ @5 & W s
NP I A I o R P F W N
X (\6 S e\/ a2 < & & 2 Q‘b %(‘}\
g\e’ \(\\‘\6 ‘,O \(\\(\ g\% W ‘(;\0 ) X ‘l*\(\ ) g\\e'
«° o o e Abb.5:  Weiterbildungs-
@(\69" 63«\'\ méglichkeiten an teilneh-
«® menden Kliniken.

11



Bericht der ESPED-Geschéftsstelle 2023

Publikationen von ESPED-Erhebungen im Jahr 2023

Im Jahr 2023 sind sechs Publikationen von ESPED-Erhebungen erschienen. Der Impact Faktor der Publika-
tionen reichte von 2,1 bis 4,1 und lag im Durchschnitt bei 3,1. Die Veroffentlichungen friiherer Jahre sind auf

unserer Webseite in den Jahresberichten gelistet::
https://www.unimedizin-mainz.de/esped/veroeffentlichungen/jahresberichte.html

Der durchschnittliche Impact Faktor der ESPED Publikationen liegt fiir 2023 bei 3,1.

Buchmann M, Tuncer O, Auzanneau M, Eckert AJ, Rosen-

bauer J (2023) Corrigendum: Incidence, prevalence
and care of type 1 diabetes in children and adole-
scents in Germany: Time trends and regional socioe-
conomic situation. J Health Monit;8(2):78. doi:
10.25646/11672

Buchmann M, Tuncer O, Auzanneau M, Eckert AJ, Rosen-

bauer J, Reitzle L, Heidemann C, Holl RW, Thamm R
(2023) Incidence, prevalence and care of type 1 dia-
betes in children and adolescents in Germany: Time
trends and regional socioeconomic situation. J Health
Monit; 8(2): 57-78. doi: 10.25646/11439

Meyer S, Langer J, Poryo M, Bay JG, Wagenpfeil S, Heinrich

12

B, Nunold H, Strzelczyk A, Ebrahimi-Fakhari D. Epi-
leptic Status in a PEDiatric cohort (ESPED) requiring
intensive care treatment: A multicenter, national,
two-year prospective surveillance study. Epilepsia
Open. 2023 Jun;8(2):411-424. doi: 10.1002/
epi4.12707. Epub 2023 Feb 20.

Pfeiffer D, Olivieri M, Brenner S, Gomes D, Lieftlichter V,

Hoffmann F. Factors influencing the success and com-
plications of intraosseous access in pediatric patients-
a prospective nationwide surveillance study in Ger-
many. Front Pediatr. 2023 Nov 29;11:1294322. doi:
10.3389/fped.2023.1294322

Stahl-Pehe A, Bachle C, Bédis K, Zaharia OP, Lange K, Holl

RW, Roden M, Rosenbauer J, for the GDS Group (2023)
Comparison of diabetes distress and depression
screening results of emerging adults with type 1
diabetes onset at different ages: Findings from the
German Early-Onset T1D Study and the German Dia-
betes Study (GDS). Diabetology & Metabolic Syndro-
me 15: 24. doi: 10.1186/513098-023-00994-2

Svensson J, Ibfelt EH, Carstensen B, Neu A, Cinek O, Skri-

varhaugT, et al. Age-period-cohort modelling of type
1 diabetes incidence rates among children included
in the EURODIAB 25-year follow-up study.
Acta Diabetol. 2023; 60(1): 73-82. doi: 10.1007/
$00592-022-01977-x
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PDA bei Frithgeborenen < 1500 g und/oder < 32 SSW - Haufigkeit des
operativen und/oder interventionellen Verschlusses
(Erhebungszeitraum 01/2022 bis 12/2023)

Adelheid Kley, Leonie Arnold, Nikolaus Haas & Andreas Flemmer

Hintergrund

In Deutschland kommen jahrlich ca. 8-9 % aller Neugeborenen als Friihgeborene (FG) zur Welt, der Anteil
der sehr kleinen Friihgeborenen mit einem Geburtsgewicht < 1500 g (VLBWI) liegt dabei bei ca. 1 % aller
Neugeborenen [1]. Physiologischerweise ist der Ductus arteriosus Botalli bei Friihgeborenen postnatal
offen. Nach der Er6ffnung der Lungenstrombahn fiihrt dies aber zu Lungeniberflutung, Organminder-
durchblutung und Linksherzbelastung. Friihgeborene haben ein erhéhtes Risiko flir einen verzogerten
Verschluss des Ductus arteriosus. Das Risiko fiir einen relevanten persistierenden Ductus arteriosus (PDA)
steigt mit abnehmendem Gestationsalter (GA) und Geburtsgewicht (GG). Die Inzidenz eines relevanten
PDA beim Frihgeborenen < 28 SSW wird mit 50 % angegeben [2]. Es liegen keine allgemein giiltigen
Kriterien vor, wann ein PDA hdmodynamisch bedeutsam ist und entsprechend ein PDA-Verschluss erfol-
gen soll. Zahlreiche Faktoren beeinflussen die Indikation zum PDA-Verschluss und bei 68 % der Kinder
mit einem GG < 7509 sowie 76 % mit einem GA < 26 SSW verschlie3t sich der PDA bis zur Entlassung
spontan [3].

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

Bei Versagen der medikamentdsen Therapie oder bei Vorliegen von Kontraindikationen fiir eine medika-
mentdse Therapie war bisher der operative PDA-Verschluss (Ligatur/Clipping) in den meisten deutschen
Zentren die Therapie der Wahl. Heute ermdglicht die Verfligbarkeit neuer Verschlusssysteme bei ausge-
wahlten Friihgeborenen ab 700 g den minimalinvasiven PDA-Verschluss im Katheterlabor [6]. Erste Be-
richte weisen darauf hin, dass ein interventioneller Verschluss zukiinftig auch bettseitig auf der Neonato-
logischen Intensivstation (NICU) unter rein echokardiographischer Kontrolle moglich sein konnte. Aktu-
elle Zahlen zur Inzidenz des operativen und/oder interventionellen PDA-Verschlusses bei kleinen Friih-
geborenen in Deutschland liegen nicht vor. Das Ziel dieser Erhebung ist es, die Haufigkeit eines operati-
ven und/oder interventionellen PDA-Verschluss bei Friihgeborenen < 1500g und/oder < 32 SSW in
Deutschland zu erfassen. Des Weiteren sollen die aktuell verwendeten Kriterien fiir einen PDA-Verschluss
und die konservativen Therapiestrategien der einzelnen Kliniken ermittelt werden.

Fragestellungen:
Im Rahmen der durchgefiihrten ESPED-Erhebung wurden folgende Daten erhoben:

1. Gestationsalter und Geburtsgewicht 4. Haufigkeit und Artdesinterventionellen PDA-Ver-

2. Medikamentdse PDA-Therapie vor operativem schlusses bei Friihgeborenen < 1500g bis zum
oder interventionellem PDA-Verschluss Zeitpunkt der Entlassung nach Hause

3. Haufigkeit und Art des operativen PDA-Verschlus- 5. Alter und Gewicht zum Zeitpunkt des PDA-
ses bei Frilhgeborenen < 15009 bis zum Zeit- Verschlusses
punkt der Entlassung nach Hause 6. Komplikationen nach PDA-Verschluss
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Falldefinition

Friihgeborene <1500g und/oder <32SSW in
Deutschland mit der Notwendigkeit des operativen
und/oder interventionellen PDA-Verschlusses bis
zum Zeitpunkt der Entlassung.

Vorlaufige Ergebnisse

Fallstatistik:

Bis 04/2024 wurden 202 Félle an die ESPED gemeldet,
24 Félle gelten als Fehimeldungen/Ausschlisse. Zu
den 178 geltenden Fallen liegen 132 Online-Beant-
wortungen vor, 46 Meldungen sind noch unbeant-
wortet. Bis 03/2024 wurden 128 Falle an uns weiter-
geleitet. Von den 128 Fallen mussten 10 Falle aus-
geschlossen werden, so dass 118 Falle fir die Aus-
wertung verfuigbar waren.

Klinische Charakterisierung:

Fir die Jahre 2022 und 2023 konnten 118 Kinder
mit einem Geburtsgewicht <1500g und/oder
<32 SSW ausgewertet werden, die bis zur Entlassung
einen operativen und/oder interventionellen PDA-
Verschluss erhielten.

Das Gestationsalter aller gemeldeten Kinder lagim
Median bei 25 + 0 SSW (IQR 24 +0, 26 +0), das me-
diane Geburtsgewicht lag bei 6809 (IQR 573, 788).
Die Geschlechterverteilung war dhnlich mit 49%
mannlichen (n=58) und 51 % weiblichen Friihgebo-
renen (n=60) (Abbildung 1).

Abb. 1: Demographische Daten

Mindestens eine Art einer medikamentdsen The-
rapie erhielten 93 % aller Friihgeborenen (n=110).
Von den chirurgisch behandelten Kindern wurden
94 % (68/72), von den interventionell behandelten
91 % (42/46) vor dem PDA-Verschluss medikamentds
behandelt. Bei jeweils vier Kindern in jeder Gruppe
wurde der PDA direkt operativ oder mittels Herz-
katheter interventionell verschlossen ohne vorherige
medikamentosen Therapieversuch.

Mit lbuprofen wurden 85% (n=100), mit Para-
cetamol 42% (n=50) und mit Indometacin 25 %
(n=30) der Friihgeborenen behandelt, hierbei sind
Kinder mit Mehrfachtherapie eingeschlossen.
(Abbildung 2).

Das Alter zum Zeitpunkt des PDA-Verschlusses lag
im Median bei 30 Tagen (IQR 21, 46). Das Gewicht zum
Zeitpunkt des PDA-Verschlusses betrug im Median
1015 g (IQR 870, 1306).

Von den 118 Friihgeborenen erhielten 61 % (n=72)
einen chirurgischen PDA-Verschluss, bei39 % (n=46)
wurde der PDA interventionell verschlossen (Abbil-
dung 1).

Komplikationen traten bei insgesamt 20 % (n=24)
der 118 Frithgeborenen auf, 15 % nach operativem
PDA-Verschluss (11/72) und 28 % (13/46) nach inter-
ventionellem Verschluss (Abbildung 3).

Bei 102 Kindern war der PDA bei Entlassung ver-
schlossen, von 14 Kindern lagen diesbeziiglich keine
Angaben vor.

Overall By PDA closure

Characteristic

N=118

surgical, N =72’

interventional, N = 46'

Gestational age (weeks)

25/0 (24/0, 26/0)

24/5 (23/5, 25/4)

25/3 (24/4, 27/3)

Missing 1 0 1
Birthweight (grams) 680 (573, 788) 648 (550, 770) 720 (590, 913)
Sex

male 58 (49 %) 35 (49%) 23 (50%)

female 60 (51 %) 37 (51%) 23 (50%)
Age at PDA closure (days) 30 (21, 46) 28 (20, 39) 39(23,71)

Missing 2 1 1

Weight at PDA closure (grams)

1015 (870, 1306)

945 (789, 1105)

1253 (966, 1975)

Missing

10

10

0

"Median (IQR); n (%)
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60 -
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20

Indometacin Paracetamol

Medikamentose Therapie

100% -
90% -
80% -
70% A
60% -
50% -
40% -

30% -

Prozentualer Anteil der Patienten

20% -

10% A

0% -
Interventionell

Chirurgisch

Art des PDA-Verschlusses

Vorlaufige Schlussfolgerung:

Die Anzahl der fiir die Jahre 2022 und 2023 gemel-
deten Friihgeborenen in Deutschland mit einem Ge-
burtsgewicht < 1500 g und/oder < 32 SSW, die bis
zur Entlassung einen operativen und/oder interven-
tionellen PDA-Verschluss erhielten, liegt mit den bis-
her ausgewerteten 118 Fallen deutlich tGber der von
uns erwarteten Anzahl. Die Mehrheit der gemeldeten
Friihgeborenen erhielt vor dem operativen oder in-
terventionellen PDA-Verschluss eine medikamento-
se Therapie. Das hierbei am haufigsten eingesetzten
Medikament war Ibuprofen. Mehr als ein Drittel aller

Ibuprofen

I Operativ

M Interventionell

Abb. 2: Anzahl der Patienten mit medi-
kamentoser Therapie vor operativem
oder interventionellem PDA-Ver-
schluss

Komplikationen:

B Nein
MW Ja
Il keine Angaben

Abb. 3: Komplikationsrate nach chirur-
gischem und interventionellem PDA-
Verschluss

Friihgeborenen (42 %) erhielt Paracetamol zum me-
dikamentdsen PDA-Verschluss. Paracetamol ist laut
Studien dhnlich wirksam wie Ibuprofen, Daten zum
langfristigen Outcome bei Friihgeborenen fehlen
jedoch aktuell. Zudem ist der Einsatz von Paraceta-
mol fur diese Indikation wie auch der von Indome-
tacin in Deutschland nicht zugelassen und somit ein
Off-Label Use.

Bei der Mehrzahl der Friihgeborenen wurde der PDA-
Verschluss offen operativ durchgefiihrt. Der Anteil
der Friihgeborenen mit interventionellem PDA-Ver-
schluss war mit 39 % hoch. Dies spiegelt den inter-
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nationalen Trend des riicklaufigen Einsatzes eines
operativen PDA-Verschlusses und gleichzeitigen An-
stiegs des interventionellen PDA-Verschlusses bei
kleinen Friihgeborenen wider.

In der hier vorgestellten Kohorte zeigt sich eine
relevante Komplikationsrate beider Methoden. Der
Anteil der Kinder mit Komplikationen lag in der inter-
ventionellen Gruppe mit 28 % hoher als bei Kindern
mit chirurgischem Verschluss (15 %). Bei der Mehrheit
der Kinder war der PDA erwartungsgemaf3 zum Zeit-
punkt der Entlassung verschlossen.

Zum gegenwartigen Zeitpunkt werden grof3ere
randomisierte Studien in Hinblick auf die beste Me-
thode der Behandlung des klinisch relevanten PDAs
nach Frihgeburtlichkeit durchgefiihrt.

Kontaktdaten der Studienleitung:

Dr. med. Adelheid Kley, Abteilung fiir Neonatologie
LMU Klinikum Miinchen, MarchioninistraBe 15
81377 Miinchen. Tel. 089 4400 72801;

Fax 089-4400 72807;
adelheid.kley@med.uni-muenchen.de

Zusammenfassung

Fir die Jahre 2022 und 2023 wurden 118 Frithgebo-
rene < 1500 g und/oder < 32 SSW mit Notwendigkeit
des operativen und/oder interventionellen PDA-Ver-
schlusses bis zur Entlassung gemeldet. Die Zahl der
Kinder liegt deutlich tber der von uns erwarteten
Anzahl. Es zeigte sich, dass viele Kliniken Paracetamol
fur den medikamentdsen PDA-Verschluss bei Friih-
geborenen einsetzen und der interventionelle PDA-
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Verschluss mit einem Anteil von ca. 40 % mittlerwei-
le einen hohen Stellenwert in der Therapie des PDA
bei sehr kleinen Friihgeborenen in Deutschland ein-
genommen hat.

Literatur:
[11 Https://igtig.org/downloads/berichte/2018/IQTIG
Qualitaetsreport-2019_2019-09-25.pdf.
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of the Preterm Infant. Pediatrics. 2020 Nov;
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PMID:33093140; PMCID: PMC7605084. Patent Ductus
Arteriosus of the Preterm Infant. Pediatrics 2020; 146.
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Ivan Berka, MD; Sylva Sebkova, MD; Sinead O'Sullivan,
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taneous Closure of Patent Ductus Arteriosus in In-
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2017.

[4] Lago P. Continuous Infusion of Ibuprofen for Treat-
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Acute Respiratory Distress Syndrom bei Kindern und Jugendlichen
(padiatrisches ARDS) bis zum 18. Lebensjahr mit onkologischer
Grunderkrankung bzw. nach Stammzelltransplantation

Hendryk Schneider

Hintergrund

Das akute Lungenversagen bei Kindern (Pediatric Acute Respiratory Distress Syndrome-PARDS) ist eine
seltene Komplikation bei paddiatrischen Patienten wahrend der Therapie onkologischer Erkrankungen
sowie nach autologer/allogener Stammzelltransplantationen [1, 2].

Atiologisch kommen verschiedenste Ursachen als Ausléser des PARDS in dieser heterogenen Patienten-
gruppe in Frage. Es gibt keine verbindlichen Algorithmen, welche Diagnostik bei PARDS in dieser Patien-
tengruppe indiziert ist und oft kann auch keine spezifische Ursache dem PARDS zugeordnet werden.
Bei den Behandlungsstrategien, sowohl beziiglich der allgemeinen Therapie des PARDS, als auch der
spezifischen oder experimentellen Therapieansatze in dieser Patientengruppe, besteht wenig Einheit-
lichkeit.

Die Mortalitat des PARDS bei onkologischer Grunderkrankung und nach Stammzelltransplantation ist
sehr hoch [3,4,5]. Um die Prognose zu verbessern, waren dringend multizentrische randomisierte Studien
notwendig, mit dem Ziel evidenzbasierte Behandlungsstrategien zu entwickeln.

Wir hoffen, mit dieser Erhebung eine Auskunft insbesondere tber die spezifischen Ursachen, zu den ein-
gesetzten diagnostischen und therapeutischen Verfahren, sowie zur Prognose des PARDS in dieser be-

sonderen padiatrischen Population zu erhalten mit dem Ziel, solche Studien zu ermdglichen.

Fragestellungen

+  Wie hoch ist die Fallzahl an Patienten mit PARDS
auf dem Boden einer onkologischen Erkrankung
und/oder nach Stammzelltransplantation im Su-
diengebiet pro Jahr?
Was ist die zugrundeliegende Erkrankung und
akute Ursache des PARDS?
Welche Diagnostik wird durchgefiihrt, um die Ge-
nese des PARDS zu klaren?

+  Welche therapeutischen MalBnahmen werden
durchgefihrt?
Wie hoch ist die Sterblichkeit und was sind Pra-
diktoren fur den Outcome?

Falldefinition

Patienten vor dem 18. Geburtstag mit onkologischer
Erkrankung (solide oder hamatologische Neoplasie
einschlieBlich Rezidiv) und/oder Z.n. Stammzelltrans-
plantation** (bei onkologischer oder nicht-onkolo-
gischer Erkrankung)

sowie

PARDS gemal Leitliniendefinition [6] :

Oxygenierungsstorung
NIV* mit PEEP>5cmH20 und paO2/FiO2 < 300
mm Hg oder SpO2/FiO2 < 264%
IV*¥ mit Ol (MAP x FiO2 x 100 / paO2) > 4 oder OSI
(MAP x FiO2 x 100/ Sp0O2) > 5
akuter Beginn der Oxygenierungsstérung inner-
halb von 7d
Rx oder CT -Thorax zeigt neue Infiltrate (uni- oder
bilateral) im Lungenparenchym
Odeme, die nicht durch Flissigkeitsiiberladung
oder Herzversagen entstanden sind
* NIV = nicht-invasive Beatmung; IV = invasive Be-
atmung
** Stammzelltransplantation innerhalb der letzten
360 Tage

Ergebnisse

Im Jahr 2023 (Start der Erhebung 01.10.2023 bis
31.12.2023) gab es 12 gemeldete Fille - in diesem
Zeitraum keine Fehlmeldung. Zu den 12 gemeldeten
Fallen liegen 4 Beantwortungen vor, 8 Antworten
sind noch ausstehend.
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Kontaktdaten

Dr. Hendryk Schneider, Oberarzt Sektion Neonato-
logie und Padiatrische Intensivmedizin, ZKJ Freiburg;
Mathildenstr. 1,79106 Freiburg.Tel.:076127045111;
Fax.:0761 27043990, hendryk.schneider@uniklinik-
freiburg.de;

Prof. Dr. Hans Fuchs, Leiter Sektion Neonatologie und
Padiatrische Intensivmedizin, ZKJ Freiburg; Mathil-
denstr. 1, 79106 Freiburg. Tel.: 0761 270 43190; Fax.:
0761 270 43990, hans.fuchs@uniklinik-freiburg.de

Kooperationspartner:

PD Dr. Brigitte Strahm, Leitende Oberarztin Padiatri-
sche Onkologie ZKJ Freiburg. brigitte.strahm@uni-
klinik-freiburg.de;

Dr. Christoph Mdiller, Bereichsleiter Allergologie,
Pneumologie, Schlafmedizin, ZKJ Freiburg.
christoph.mueller@uniklinik-freiburg.de

Zusammenfassung
In den ersten 3 Monaten des Meldezeitraums gab es
in Deutschland 12 gemeldete Falle. Darunter keine
Fehlmeldungen. Berechnet man das auf das Gesamt-
jahrentspricht dies recht genau der initialen Fallzahl-
schatzung von 40 - 50 Fallen pro Jahr im gesamten
Bundesgebiet.

Da von den 12 gemeldeten Fallen bisher nur fast
vollstandige Daten zu 4 Fillen vorliegen, erfolgt kei-
ne Auswertung oder Statistik.
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Diabetes mellitus Typ 1 und Typ 2

E

sther Seidel-Jacobs & 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 den letzten Jahrzehnten stieg die
Diabetesinzidenz des Typ-1-Diabetes in Deutschland und vielen anderen Landern weltweit kontinuierlich
um 3-4 % an [2]. In den Jahren 2014-2019 wurde in Deutschland allerdings kein signifikanter Anstieg der
Inzidenz des Typ-1-Diabetes bei den unter 18-Jahrigen, jedoch weiterhin ein kontinuierlicher Anstieg der
Inzidenz des Typ-2-Diabetes insbesondere bei den 12- bis 18-Jahrigen beobachtet [3]. Die COVID-19-
Pandemie fiihrte zu einem weiteren Inzidenzanstieg sowohl beim Typ-1-Diabetes als auch beim Typ-2-

Diabetes in diesen Altersgruppen [4-8].

Fragestellungen

a. Wie sind die aktuelle Inzidenz und der Inzidenz-
trend des Typ-1-Diabetes bei Kindern unter 5 Jah-
ren in Deutschland?

b. Wie sind die aktuelle Inzidenz und der Inzidenz-
trend des Typ-1-Diabetes bei Kindern und Jugend-
lichen unter 18 Jahren in Nordrhein-Westfalen?

c. Wie sind die aktuelle Inzidenz und der Inzidenz-
trend des Typ-2-Diabetes bei Kindern und Jugend-
lichen von 5 bis unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen?

Falldefinition
Klinische Diagnose eines Typ-1- bzw. Typ-2-Diabetes
im Zeitraum 1.1.2023 bis 31.12.2023

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 [9]. Inzidenzen inklusive 95 %-Intervalle
wurden unter Annahme einer Poisson-Verteilung der
Falle nach der Personenjahre-Methode [10] auf der
Grundlage der vorliegenden Bevolkerungsdaten von
2022 berechnet [11]. Trendanalysen wurden mit
Poisson-Regressionen durchgefiihrt [10].

Ergebnisse
a. Inzidenz des Typ-1-Diabetes bei Kindern unter
5Jahren in Deutschland:
Im Jahr 2023 wurden bundesweit 358 Neuerkran-
kungen eines Typ-1-Diabetes bei Kindern im Alter
unter 5 Jahren mit vollstandigen Basisdaten (Ge-
schlecht, Geburts- und Manifestationsmonat und
-jahr) von ESPED erfasst. Dies ergibt eine Inzidenz-
schatzung von 9,0 (95 %-KI: 8,1- 10.0) pro 105
Personenjahre. Anhand einer Capture-Recapture-
Analyse wurde die Erfassungsvollstandigkeit von
ESPED fiir 2023 auf 45,3 % geschatzt. Sie liegt damit
etwas hoher als 2022 (44,2 %) und 2021 (36,7 %), aber
deutlich unter dem Niveau der Vorjahre (1993-
2020: 59-78 %). Erfassungskorrigiert wird die Inzi-
denzauf 19,8 (95 %-KI: 18,4-21,2) pro 105 Personen-
jahre geschatzt. Die ESPED-basierte Inzidenz pro 105
Personenjahre hat von 6,9 im Jahr 1993 auf 14,1 im
Jahr2022 zugenommen und istim Jahr 2023 deutlich
auf 9.0 abgefallen. Die erfassungskorrigierte Inzidenz
stieg von 10,9 im Jahr 1993 auf 32,0 im Jahr 2022 an
und fiel 2023 deutlich auf 19.8 ab. Die Trendanalyse
der Inzidenzdaten zeigt im diesem Zeitraum einen
leichten aber signifikanten jahrlichen Inzidenzan-
stiegvon 1,1 % (95 %-KI: 0,6-1,7 %), erfassungskorri-
giert ergibt sich eine Zunahme von 2,5 % (95 %-KI:
1,9-3,2 %) pro Jahr (jeweils p < 0,001).
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b. Inzidenz des Typ-1-Diabetes bei Kindern und
Jugendlichen unter 18 Jahren in Nordrhein-
Westfalen:

Im Jahr 2023 wurden in NRW 467 Neuerkrankungen

eines Typ-1-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen

der Altersgruppe von 0 bis <18 Jahren mit vollstandi-
gen Basisdaten an ESPED gemeldet. Dies ergibt eine

Inzidenzschatzung von 15,0 (95 %-KI: 13,6-16,4) pro

105 Personenjahre. Anhand einer Capture-Recapture-

Analyse wurde die Erfassungsvollstandigkeit von

ESPED fiir 2023 auf 58,3 % geschatzt. Sie entspricht

damit etwa der Erfassungsvollstandigkeit in 2020

(59,3%) und 2022 (59,9%), liegt hoher als 2021

(46.3 %), aber deutlich unter dem Niveau der Vorjahre

(1996-2019: 68-79 %). Erfassungskorrigiert wird die

Inzidenz auf 25,7 (95 %-KI: 23,9-27,5) pro 105 Perso-

nenjahre geschétzt. Die ESPED-basierte Inzidenz pro

105 Personenjahre hat von 11,2 im Jahr 1996 auf 21,7

im Jahr 2020 zugenommen, und ist bis 2023 dann

deutlich auf 15.0 abgefallen. Die erfassungskorrigier-

telnzidenzstieg von 16,1 im Jahr 1996 auf42,0im Jahr

2021 an und fiel bis 2023 deutlich auf 25,7 ab. Die

Trendanalyse der Inzidenzdaten zeigt in diesem Zeit-

raum einen signifikanten Inzidenzanstieg von 2,0 %

(95 %-KI: 1,4-2,5 %), erfassungskorrigiert liegt der An-

stieg bei 2,7 % (95 %-KI: 2,1-3,2 %) pro Jahr (jeweils

p <0,001).
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c. Inzidenz des Typ-2-Diabetes bei Kindern und
Jugendlichen von 5 bis unter 18 Jahren in
Nordrhein-Westfalen:

Neuerkrankungen an Typ-2-Diabetes werden in

NRW seit 2002 erfasst. Im Jahr 2023 wurden 33 Neu-

erkrankungen bei Kindern und Jugendlichen im

Alter von 5 bis <18 Jahren mit vollstandigen Basis-

daten an ESPED gemeldet. Dies ergibt eine Inzidenz

von 1,5 (95 %-Kl: 1,0-2,1) pro 105 Personenjahre.

Anhand einer Capture-Recapture-Analyse wurde

die Erfassungsvollstandigkeit von ESPED fur 2022

auf 54,4 % geschatzt. Sie liegt damit im obersten

Bereich der Vorjahre (2002-2022: 14-54 %). Die er-

fassungskorrigierte Inzidenz fiir 2022 betragt 2,7

(95 %-KI: 2,1-3,5) pro 105 Personenjahre. Die ESPED-

basierte Inzidenz pro 105 Personenjahre ist von 0,2

im Jahr 2002 auf 1,7 im Jahr 2021 angestiegen, dann

abgefallenauf 1,1im Jahr2022 und 1,5 im Jahr 2023.

Die erfassungskorrigierte Inzidenz stieg von 0,8 im

Jahr 2002 auf 6,0 im Jahr 2021 an, und fiel bis 2023

deutlich auf 2,7 ab. Die Trendanalyse der Inzidenz-

daten zeigt im diesem Zeitraum einen signifikanten

jahrlichen Inzidenzanstieg von 9,6 % (95 %-Kl: 7,5-

11,7 %), erfassungskorrigiert ergibt sich eine Zu-

nahme um 7,4 % (95 %-Kl: 5,0-9,8 %) pro Jahr (je-

weils p < 0,001).

Inzidenz
(pro 100.000 Personenjahre)

T1D <5 Jahre, DEU

T1D <18 Jahre, NRW

1 Korrigiert fur Untererfassung

M ESPED

T2D 5-<18 Jahre, NRW

Diabetestyp / Diagnosealter

Inzidenz 9.0 19.8 15.0 25.7
Anzahl Félle 358 790 467 801

1.5 2.7
33 61

Abb. 1: Beobachtete und erfassungskorrigierte Inzidenz des Typ-1- und Typ-2-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen im Jahr 2023.
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Diskussion

Die erfassungskorrigierten Inzidenzschatzungen fiir
Typ-1-Diabetes und Typ-2-Diabetes liegen in 2023
deutlich niedriger als in den Jahren 2020 bis 2022.
Diese Beobachtungen sind in Ubereinstimmung mit
dem berichteten Anstieg der Inzidenz von Typ-1-
Diabetes und des Typ-1-Diabetes bei Kindern und
Jugendlichen wahrend der COVID-19-Pandemie (4-8).

Im Langzeittrend zeigt sich ein Inzidenzanstieg fur
denTyp-1-Diabetes und den Typ-2-Diabetes bei Kin-
dern und Jugendlichen. Dabei zeigen die Trendschat-
zungen einen starkeren Anstieg fiir den Typ-2-Dia-
betes als flir den Typ-1-Diabetes. Fiir den Beobach-
tungszeitraum 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 Erfassungsvollstandigkeiten
fur den Typ-1-Diabetes im Jahre 2023 liegen wie be-
reits flir den Zeitraum 2021 bis 2022 deutlich niedri-
ger als in den vorangegangenen Jahren. Ursache
hierfir ist moglicherweise eine noch verringerte Teil-
nahme von Kinderklinken nach der Umstellung auf
das online-basierte ESPED-System im Jahr 2021. Eine
weitere Ursache ist vermutlich die seither vergrober-
te Datenerfassung in ESPED (nur Monat und Jahr von
Geburtstag und Diagnose, grobe rdaumliche Auflo-
sung nur nach Klinikadresse), die den fir Capture-
Recapture-Analysen notwendigen Abgleich mitden
sekundaren Datenquellen erschwert. So ist vermut-
lich aufgrund fehlender Zuordnung von Fallen der
Anteil von Typ-1-Diabetes-Fallen, die sowohl von
ESPED als auch von den sekundaren Datenquellen
erfasst wurden, seit 2021 deutlich gesunken (bundes-
weit <5 Jahre, 1993-2020 / 2021 / 2022 / 2023: 52-
75%/33%/39% /41 %; NRW <18 Jahre: 1996-2020
/2021/2022/2023:58-77 % /44 % /56 %/ 54 %). Dies
fuhrt vermutlich zu einer verzerrten, geringeren Er-
fassungsvollstandigkeit und damit moglicherweise
zu einer Uberschitzung der erfassungskorrigierten
Inzidenzen seit 2021. Flir den T2D lagen die entspre-
chenden Quoten fiir die Erfassung durch ESPED und
sekundare Datenquellen hingegen im Bereich der
Vorjahre (NRW 5 - <18 Jahre: 2002-2020/2021 /2022
/2023:13-50% /27 % /32% /51 %).

Kontaktdaten der Studienleitung:

Dr. Esther Seidel-Jacobs, Dr. med. Dipl.-Math. J.
Rosenbauer, Deutsches Diabetes-Zentrum, Institut
fur Biometrie und Epidemiologie,

Auf’'m Hennekamp 65, 40225 Disseldorf.
esther.seidel-jacobs@ddz.de,
joachim.rosenbauer@ddz.de

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) fur
eine Untererfassung korrigiert. Die ESPED-basierte
Inzidenz pro 100.000 Personenjahren des Typ-1-Dia-
betes betrug bei Kindern <5 Jahren in Deutschland
9,0 (95%-Kl: 8,1-10,0) [erfassungskorrigiert 19,8
(18,4-21,2)], bei Kindern und Jugendlichen <18 Jah-
renin NRW 15,0 (13,6-16,4) [25,7 % (23,9-27,5)] und
furTyp-2-Diabetes bei Kindern und Jugendlichen von
5 bis <18 Jahren in NRW 1,5 (1,0-2,1) [2,7 (2,1-3,5)].
Die seit der Umstellung des ESPED-Systems im Jahr
2021 vergroberte Datenerfassung erschwert den Ab-
gleich mit den sekundaren Datenquellen und fiihrt
moglicherweise zu einer Uberschitzung der erfas-
sungskorrigierten Inzidenzen.
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ESPED-Erhebung,Nierenversagen bei (ehemaligen) Friihgeborenen
<35 SSW oder <2000g bei Geburt”

UNIVERSITATSmedizin.

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 Friihgeburtlichkeit 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
akuten und chronischen Nierenversagens bei (ehe-
maligen) Friihgeborenen im 1. Lebensjahr im Rah-
men eines stationdren Aufenthalts in Deutschland.
Es sollen die Risikofaktoren fiir ein akutes bzw. chro-
nisches 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) Friihgeborene (<35 SSW oder <2000g
bei Geburt) ohne Congenital Anomalies of the Kidney
and Urinary Tract (CAKUT) mit Nierenversagen bis zu
einem korrigierten Alter von 1 Jahr, die stationar be-
treut werden.

Bevorzugte Definition der akuten Niereninsuffizienz:
nach neonatal Kidney Disease: Improving Global
Outcomes (KDIGO) AKI classification [5]

Vorlaufige Ergebnisse

Fallstatistik

Von Januar 2022 bis Dezember 2023 (Studienende)
gab es 121 Meldungen, davon gelten 14 als Fehl-
meldungen/Studienausschlisse. Zu den 107 ge-
meldeten Fallen liegen bisher 87 Online-Beantwor-
tungen vor, 20 Fragebdgen stehen noch aus. Zudem
befinden sich unter den 87 beantworteten Frage-
bogen 4 Doppelmeldungen, sodass zum jetzigen
Zeitpunkt eine Auswertung von 83 Meldungen
moglich ist. Da ein gemeldetes Kind kein Frihge-
borenes ist, verbleiben dann noch 82 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 fur 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 fir>12 h oder
oder Beginn einer Nierenersatztherapie
eGFR < 35ml/min/ 1,73m?

1in 48 Stunden, in Fettdruck und blau markiert jeweils die Anderungen

Abkiirzungen: h: Stunden, Kreat: Serum-Kreatinin

Klinische Charakterisierung

Von den 82 Kindern sind 42 mannlich. Das Geburts-
gewicht betrug zwischen 316 g und 3980 g und das
Schwangerschaftsalter bei Geburt befand sich zwi-
schen 22,4 und 35,4 Schwangerschaftswochen. Zum
Zeitpunkt des Nierenversagens betrug das Gewicht
zwischen 316 g und 8500 g und das postnatale Al-
ter variierte zwischen dem 1. Lebenstag und dem
9.Lebensmonat. Bei 80 Kinder wurde das Nieren-
versagen akut und/oder chronisch beschrieben, bei
2 Kindern erfolgte keine ndhere Charakterisierung.
Alle 80 Kinder hatten ein akutes Nierenversagen
und bei drei dieser Kinder ging das akute Nieren-
versagen in ein chronisches Nierenversagen uber.
Bei 66 Kindern wurde eine prarenale Ursache fir
das Nierenversagen angegeben und bei 23 Kindern
eine intrarenale Ursache, wobei bei 11 Kindern so-
wohl eine pra- als auch intrarenale Ursache ange-
geben wurde. Bei keinem Kind wurde von einer
postrenalen Ursache berichtet.

Bei den prarenalen Ursachen fiir ein akutes Nieren-
versagen wurden folgende Diagnosen angegeben:
Plazentainsuffizienz, Plazental6sung, Sepsis, arterielle
Hypotension, Herzinsuffizienz, Exsikkose, schlechte
Nierenperfusion durch geringes intravasales Volumen,
niedriger onkotischer Druck, abdominelles Kompart-
mentsyndrom, Shunt bei PDA, postnatale Therapie
mit Indometacin/lbuprofen, feto-fetales Trans-
fusionssyndrom, hepato-renales Syndrom. Bei den
intrarenalen Ursachen fiir ein Nierenversagen wurde
von Tubulusnekrosen und Niereninfarkten berichtet,
von Schocknieren, von Nierenvenen- oder V. cava-
Thrombosen, von ausgepragten Ischamien und bei
weiteren Kindern war die Niere von Nebenwirkungen
eines Medikaments beeinflusst.
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Wenn man insgesamt analysiert, welche Ursachen
fur ein akutes Nierenversagen am haufigsten von den
Meldern beschrieben wurden, so dominieren eine
pranatale Unterversorgung (Plazentastérung), eine
akute Asphyxie, eine ausgepragte postnatale Hypo-
tonie bzw. ein schwerer Fliissigkeitsmangel und eine
schwere Infektion (bakteriell, viral, fungal). Es folgen
mit Abstand ein ausgepragter PDA, ein feto-fetales
Transfusionssyndrom sowie eine schwere Anamie
und die Gabe von einem ACE-Hemmer.

Bei den allermeisten Kindern kommt nur die kon-
servative Therapie beim akuten Nierenversagen zum
Einsatz. Bei 5 Kindern erfolgte auch eine Peritoneal-
dialyse und bei einem Kind eine Hamodialyse.

Schlussfolgerungen

Das akute Nierenversagen bei (ehemaligen) Friihge-
borenen kann viele Ursachen haben. Es dominieren
aber vor allem die ausgepragte Hypotonie bzw. ein
schwerer Flussigkeitsmangel, eine schwere Infektion
sowie eine Asphyxie/Ischamie. Die Peritonealdialyse
ist ein Verfahren, das neben der konservativen Thera-
pie zur Anwendung kommt.

Kontaktdaten der Studienleitung

Prof. Dr. med. Hanna Miiller (Korrespondenzadresse):
Ehemals: Neonatologie und padiatrische Intensiv-
medizin, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin,
Universitatsklinikum Marburg, Baldingerstral3e,
35043 Marburg

Neue Adresse: Neonatologie und neonatologische
Intensivmedizin, Klinik fir Kinder- und Jugendmedi-
zin, Universitatsklinikum Tlibingen, Calwer Str. 7,
72076 Tubingen. Tel.: 07071-29-62314;
Hanna.Mueller@med.uni-tuebingen.de
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Zusammenfassung

Das akute Nierenversagen bei (ehemaligen) Friih-
geborenen kann viele Ursachen haben. Es dominie-
ren aber vor allem die ausgepragte Hypotonie bzw.
ein schwerer Flussigkeitsmangel, eine schwere In-
fektion sowie eine Asphyxie/lschamie. Oft ist eine
konservative Therapie beim akuten Nierenversagen
ausreichend; die Peritonealdialyse kommt auch zur
Anwendung.
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Heat-related illnesses in children and adolescents from 0-18 years
leading to the necessity of intensive care treatment in Germany

Kathrin Zangerl, Christian Staufner, Chelsea Cleary, llan Kelman & Till Barnighausen

Background

Anthropogenic climate change has tremendous and wide-ranging impacts on human health. Young
children are especially vulnerable [1] to the still scarcely researched effects of climate change on child
health [2]. The Lancet Countdown on Climate Change and Health recently emphasized the current and
future high risk and rising burden of heat-wave exposure on especially children under one year, showing
high rates on heat related mortality [3,4]. An exploration of national adaptation policies on climate change
across 160 countries, including Germany, reveals inadequate consideration of child health, particularly
in terms of measures for heat adaptation [5]. No existing studies have provided primary data on the
prevalence of heat-related illnesses among children within Germany. Closing this knowledge gap is im-
perative for effectively implementing heat adaptation measures tailored to child health, thereby reducing
vulnerability, and consequently mitigating the impact of heat-related morbidity and mortality among

children [1-3, 6].

Research questions and aims

1. Toestimate the incidence of heat-related ilinesses
in children from 0 - 18 years leading to the neces-
sity of intensive care treatment

2. To explore the primary health outcome in terms
of morbidity and mortality

Case definition

Children from 0 to 18 years who needed intensive
care treatment due to one of the following diagnoses:
« Heat Edema, Cramps [7]:

- Symptoms: Temperature < 38.3 °C, swelling ex-
tremities, clammy skin, cramps (muscular, cere-
bral), miliaria

- Physiological Reaction: Blood circulation of the
skin surface increase, sweating, Incipient vascular
leak, incipient cerebral edema, muscular hype-
ractivity, fluid-electrolyte imbalance

 Heat syncope [8]:

- Symptoms: Dizziness, lightheadedness, tempo-
rary loss of consciousness immediately after
stopping activity or exposure to sun/heat

- Physiological Reaction: Severe peripheral vaso-
dilation, volume depletion and reduced vasomo-
tor tone, reduced venous return and subsequent
syncope or presyncope

+ Heat exhaustion [7]:

- Symptoms: Temperature 38.3°-40 °C, photopho-
bia, orthostasis, lethargy or restlessness, syncope,
dizziness, temporary loss of consciousness, nau-
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sea, vomiting, tachycardia, cold and clammy skin

- Physiological Reaction: Marked peripheral vaso-
dilation, vasomotor tone decrease, venous return
decrease, splanchnic vasoconstriction, hypovo-
lemia, beginning organ dysfunction

+ Heat stroke [7]:

- Symptoms: Temperature >40°C, quantitative
and qualitative disturbance of consciousness,
seizures, coma, tachycardia, hyperventilation,
diaphoresis, oliguria, bleeding tendency

- Physiological Reaction: Severe thermoregulatory
failure, endotoxin leak, SIRS, cellular apoptosis,
multiorgan dysfunction

Preliminary results

Since the commencement of the study in July 2022,
there have been 29 reported cases, with 21 having
beenincorrectly reported. Eight cases met the inclu-
sion criteria, and three of them are yet to provide
their data. The full dataset is available for five docu-
mented cases of children admitted to intensive care
due to heat-related illnesses. Among these cases,
there were four females and one male, with ages of
7 years, 10 years and three children aged 14 years.
The primary reasons for admission were prolonged
exposure to high ambient temperatures during out-
door activities such as sports, or dehydration, and
secondary acute illnesses. One of the children had a
pre-existing chronic condition: type 1 diabetes mel-
litus. The duration of intensive care unit stays varied
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from 1 to 10 days, with an average of 3 days. Dia-
gnosis indicated that four children suffered from heat
stroke, and one was diagnosed with heat exhaustion.
None of the children experienced severe complica-
tions during their hospitalization.

Preliminary Conclusions

Initial findings from this data suggest a potential peak
in heat-related illnesses during adolescence. Identi-
fied risk factors include engagement in outdoor
sports and exercise, particularly among adolescents,
as well as the presence of chronic diseases such as
type 1 diabetes mellitus (DMI). Concurrent acute dis-
eases, such as tonsillitis, also can contribute to the
risk. A high rate of incorrect reporting indicates un-
certainty associated with diagnostic criteria for
heat-related illnesses. Furthermore, there is a risk of
under-diagnosis and misdiagnosis. This underscores
the necessity for refinement of diagnostic criteria for
heat-related illnesses, awareness training among
pediatricians regarding diagnostic criteria and in-
creased surveillance of heat-related illnesses overall.

Contact details of the study management
Kathrin Zangerl, Heidelberg Institute of Global
Health, Im Neuenheimer Feld 130, 69120 Heidelberg.
kathrin.zangerl@uni-heidelberg.de

Summary

Anthropogenic climate change has tremendous and
wide-ranging impacts on human health. Especially
young children are most vulnerable to the still scarce-
ly researched effects of climate change on child
health, with particularly high susceptibility to heat-re-
lated illnesses and mortality among children.

The primary aim of this study is to assess the inci-
dence of heat-related illnesses among newborns,
infants, children, and adolescents, who need inten-
sive care treatment. In addition to directimpacts such
as heat cramps, syncope, exhaustion, and heat stroke,
heat can exacerbate existing chronic medical condi-
tions in this population.

Preliminary data from five cases indicate that
spending prolonged periods outdoors in hot weath-
er, engaging in outdoor sports, and having chronic
ilinesses are potential risk factors for heat-related
illnesses, with peaks observed during adolescence.

Itis evident that heat-related ilinesses are likely un-
derreported and misdiagnosed in children, leading to
uncertainty in accurately estimating their incidence

rates. This uncertainty not only hinders our under-
standing of current prevalence but also compromises
our ability to anticipate and address future occurrenc-
es, especially in the context of climate change.

There is a pressing need for greater awareness
training among pediatricians and increased surveil-
lance of heat-related illnesses in children to effec-
tively address this public health concern.
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Neugeborene und Kinder mit der Neudiagnose einer
Intergeschlechtlichkeit/Variante der Geschlechtsentwicklung oder
eines 46,XX-Adrenogenitalen Syndroms (AGS) mit virilisiertem
Genitale

Uta Neumann, Clemens Kamrath & Annette Richter-Unruh

Hintergrund

Unter dem Begriff Varianten der Geschlechtsentwicklung (DSD) werden vielfaltige Diagnosegruppen
subsummiert, bei denen die Geschlechtschromosomen, das Genitale oder die Gonaden inkongruent
sind. Die Ursachen kdnnen vielfdltig sein: Numerische Chromosomenanomalien, Gonadenentwicklungs-
storungen, Sexualhormonbiosynthese-Stérungen oder Sexualhormonresistenzen, sowie inadaquat
erhohte oder erniedrigte Produktion von Sexualhormonen, bzw deren Vorstufen. Die Varianten der
Geschlechtsentwicklung werden in 3 Kategorien nach dem Karyotyp eingeteilt: Chromosomale DSD,
46,XX-DSD, 46,XY-DSD.

Leitsymptome und klinische Hinweise fir das Vorliegen einer DSD sind nach der Geburt ein nicht ein-
deutig mannliches oder weibliches Genitale, ein weiblich gepragter Phdanotyp mit vergréBerter Klitoris,
posteriorer Fusion der gro3en Labien, Sinus urogenitalis oder inguinale/labiale Resistenz oder ein mann-
lich gepragter Phanotyp mit bilateralem Hodenhochstand, hypoplastischem Skrotum, hypoplastischem
Penis, penoskrotaler oder perinealer Hypospadie.

Untersuchungen auf eine DSD sind z.B. auch bei einer Diskrepanz zwischen pranatal erhobenem Karyo-
typ und Genitalbefund durchzufiihren. Zusatzlich kann bei primar weiblich gepragtem Phanotyp eine
pubertare Virilisierung und/oder primare Amenorrhoe und/oder ausbleibendes Brustwachstum auf eine
DSD hinweisen. Bei primdr mannlich gepragtem Phanotyp kann eine pubertare Hypovirilisierung ein
Symptom fiir eine Variante der Geschlechtsentwicklung sein.

Die DSD gehoren zu den seltenen Erkrankungen. Man geht von etwa 10.000 Betroffenen in Deutschland
aus. Geschatzt werden etwa 150 Kinder pro Jahr mit intergeschlechtlichem Genitale geboren, damit liegt
die Haufigkeit ungefahr bei 1:4.500.

Die Moglichkeiten einer operativen Therapie bei einwilligungsunfahigen Kindern ist durch das Gesetz
zum Schutz von Kindern vor geschlechtsangleichenden Operationen aus dem Jahr 2021 deutlich ein-
geschrankt [1] und nur noch in besonderen Fallen nach Genehmigung durch das Familiengericht moglich.
Im Neugeborenenalter ist in der Regel keine chirurgische Therapie des Genitales indiziert. Bislang liegen
Studien zu chirurgischen Interventionen im Neugeborenen- und Kindesalter nur begrenzt vor, und ins-
besondere Untersuchungen zur langfristigen Prognose sind unzureichend.

Primares Studienziel ist die Ermittlung einer Pravalenz fiir Kinder mit DSD bei der Geburt und wahrend
der ersten 28 Lebenstage. Sekundare Studienziele sind die Erfassung des Phanotyps, Karyotyps, molekular-
genetische Untersuchungen, Empfehlungen der Zentren/Spezialisten fiir die weitere Versorgung/Beratung.

Fragestellungen
1. Uberpriifung der Pravalenz von der Geburt und 3. Wurden genetische Untersuchungen angefordert

in den ersten 28. Lebenstagen von Kindern mit und wenn ja, welche, ggf. vorhandene Ergebnisse?

46,XX-AGS und Virilisierung, sowie dem Verdacht 4. Erfassung, ob an spezialisierte Zentren/Spezia-

auf eine DSD listen weitergeleitet wurde und wenn ja, die Art
2. Symptomatik und Erfassung des Phanotyps (du- der Zentren/Spezialist

Beres Genitale)
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Falldefinition

Neugeborene mit 46,XX-AGS und Virilisierung, sowie

Neugeborene und Kinder mit DSD (nach AWMF-Leit-

linie Varianten der Geschlechtsentwicklung [2], aus-

genommen Ullrich-Turner- und Klinefelter-Syndrom)

mit einem Geburtsdatum im Erhebungszeitraum und

Erstdiagnose einer DSD innerhalb der ersten 28 Le-

benstage definiert wie folgt:

+ beieiner Diskrepanz zwischen pranatal erhobenem
Karyotyp und Genitalbefund

+ nach der Geburt ein nicht eindeutig mannliches
oder weibliches Genitale

+ ein weiblich gepragter Phanotyp mit vergrof3erter
Klitoris, posteriorer Fusion der grof3en Labien, Sinus
urogenitalis oder inguinale/labiale Resistenz

+ Ausgepragte Hypospadie (penoskrotal oder peri-
neal)

+ 46,XX-AGS mit virlisiertem Genitale

+ ICD 10 Chromosomale DSD: Q93.3, Q99.8, Q99.0

+ ICD 10:46,XY DSD:Q99.1,Q56.1,Q97.3,Q56.0,Q56.1,
Q56.3, E34.5,E34.51, E34.59, Q54.2, Q54.3, E25.08

« ICD 10 46,XX DSD: Q99.1, Q56.0, E25.00, E25.08,
E25.9,E25.8,Q87.8,52.4

Vorlaufige Ergebnisse

In den ersten 6 Monaten 07/2023-12/2023 gingen
12 Meldungen (13 insgesamt, eine Fehlermeldung).
Von diesen Meldungen liegen 7 Fragebdgen vor.

Klinische Charakterisierung

Es fielen 2 Kinder postpartal mit 46,XX-Adrenogeni-
talen Syndroms (AGS) mit virilisiertem Genitale (ein-
mal Prader IV angegeben) postpartal auf. Beide Kinder
wurden neben der Betreuung durch einen Kinderarzt
in die Kinderendokrinologie in ein spezialisiertes
Zentrum weiterverwiesen.

Bei einem Kind gab es eine Diskrepanz zwischen
zweimaliger Pranataldiagnostik 46,XX und einem
Neugeborenen mit du3erlich mannlichem Genitale.
Der postpartal bestimmte Karyotyp und eine weiter-
fuhrende Diagnostik ergab eine 46,XX-DSD mit posi-
tiven Nachweis von SRY. Das Kind wurde an die
Kinderendokrinologie eines spezialisierten Zentrums
angebunden.

3 Kinder wiesen ein intergeschlechtliches Genitale
auf, zwei Kinder wurden mannlich zugewiesen, ein
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Kind divers. Alle 3 Kinder wiesen einen Karyotyp
46,XY auf, weitere Genetik wurde nicht veranlasst.
Allen 3 Familien wurde die weitere Diagnostik in einer
Kinderendokrinologie eines spezialisierten Zentrums
empfohlen.

Ein Neugeborenes wies eine perineale Hypospadie
mit einem Skrotum bipartum und labioskrotalen
Hoden auf. Der Chromosomenanalyse wurde mit
46,XY ausgewertet, die Familie wurde in ein kinder-
chirurgisches Zentrum verwiesen.

Schlussfolgerung
Der Untersuchungszeitraum von 6 Monaten ist zu
kurz fir eine aussagekraftige Schlussfolgerung, zu-
mal von 12 gemeldeten Fallen nur 7 Fragebdgen
eingegangen sind.

Kontaktdaten

Prof. Dr. Annette Richter-Unruh (Kontaktperson),
Universitatsklinikum Ulm, Klinik fir Kinder- und
Jugendmedizin, Sektion Padiatrische Endokrinologie
und Diabetologie, Eythstral3e 24, 89075 Ulm,
aru@labmed.de

Prof. Dr. Clemens Kamrath, Universitatskinderklinik
Freiburg, clemens.kamrath@uniklinik-freiburg.de
Dr. Uta Neumann, Charité Berlin,
uta.neumann@charite.de

Zusammenfassung

Die Haufigkeit von Neugeborenen mit interge-
schlechtlichem Genitale wird mit 1:4.500 geschatzt.
Dies entsprache etwa 150 Kindern pro Jahr. Wir konn-
ten in den ersten 6 Monaten der Studie 12 Kinder
erfassen. Damit lage die Pravalenz deutlich niedriger
als angenommen. Alle Kinder wurden an speziali-
sierte Zentren mit DSD Expertise verwiesen.

Literatur
[1] https://dserverbundestag.de/btd/19/279/1927929.pdf

[2] Variations of sex development: The first German in-
terdisciplinary consensus paper. Krege S, Eckoldt F,
Richter-Unruh A, Koéhler B, Leuschner I, Mentzel HJ,
Moss A, Schweizer K, Stein R, Werner-Rosen K, Wie-
acker P, Wiesemann C, Wiinsch L, Richter-Appelt H..
JPediatr Urol. 2019 Apr;15(2):114-123.doi: 10.1016/j.
jpurol.2018.10.008.



ESPED Jahresbericht 2023

UNIVERSITATSmedizin.

MAINZ

Kongenitale Zwerchfellhernie bei Neugeborenen

Florian Kipfmiiller

Hintergrund

Eine kongenitale Zwerchfellhernie (CDH) tritt in etwa mit einer Haufigkeit von ca. 1:3.000 Geburten auf.
Heutzutage wird ein groBer 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 Komorbiditaten der CDH geh6ren Lungenhypoplasie, pulmonale Hypertonie und Herzinsuffizienz
[2, 3]. Je nach Auspragung des Defektes bendtigt ein gewisser Prozentsatz in den ersten Lebenstagen
eine ECMO-Therapie [3]. Obwohl sich die Behandlung von Neonaten mit CDH Uber 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 suffi-
zienten Oxygenierung unter Vermeidung einer Ventilator-assoziierten Lungenschadigung. Medikamen-
tos steht die Behandlung der pulmonalen Hypertonie und der Herzinsuffizienz im Vordergrund [4]. Da zu
den postnatalen Behandlungsmaglichkeiten bislang kaum Studien mit hohem Evidenzgrad vorliegen,
unterliegt die Therapie der Erfahrung der behandelnden Zentren. Die Notwendigkeit therapeutischer
Ansatze variiert zusatzlich je nach Grof3e und Seite des vorliegenden Defektes [5], was eine Vergleichbar-
keit 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. Wie ist die Versorgungsstruktur bezlglich der
behandelnden Zentren in Deutschland?

4. Welche Therapieformen werden mit welcher
Haufigkeit angewandt?

5. Wie ist das Outcome von Neugeborenen mit
kongenitaler Zwerchfellhernie in Deutschland?

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

Falldefinition

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

Ergebnisse

In den 24 Monaten der Erhebung sind 176 Meldun-
gen eingegangen, bei 96 Kindern lagen zum Zeit-
punkt der Berichterfassung ausreichende Ergebnisse
vor. Gemeldet wurden 77 Kinder mit linksseitiger
CDH (80 %), 19 mit rechtsseitiger CDH und ein Kind
mit bilateraler CDH. Bei 18 Kindern fand sich als
prognostisch ungulinstiges Zeichen die Leber in den
Thorax herniert.

Insgesamt waren 78 der gemeldeten Kinder (81 %)
in einer Kinderklinik geboren (davon 85 % in der je-
weils meldenden Klinik) und 47 Kinder (49 %) per
Spontanpartus. 19% der Kinder kamen vor 37+0
Schwangerschaftswochen zur Welt kamen. Bei 24 %
der Kindern lag eine Begleitfehlbildung vor (u.a.
Vitium Cordis, Osophagustherapie und Omphalo-
zele). 80 % der Kinder erhielten postnatal eine Echo-
kardiographische Untersuchung. Dabei zeigte sich
bei 50 % der Kinder ein pulmonaler Hypertonus und
bei 18 % eine kardiale Dysfunktion. 10 % der gemel-
deten Kinder erhielten eine ECMO-Therapie, 28 %
eine Hochfrequenzoszillationsbeatmung und 43 %
inhalatives NO als adjuvante Therapieoption. Die
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Beatmungsdauer betrug im Mittel 11,3 Tage [Spann-
weite 1-85 Tage]. Von 78 Kindern lagen Informatio-
nen zur Entlassungsart vor: 64 % lebend entlassen,
24 % Verlegung in andere Klinik und 12 % wahrend
des Krankenhausaufenthaltes verstorben.

Diskussion

Die Zahl der gemeldeten Falle ist vielversprechend
und gibt einen guten Eindruck in die Versorgungs-
situation von Neugeborenen mit CDH in Deutsch-
land. Die statistische Aussagekraft ist auf Grund der
Menge der zum Berichtszeitpunkt noch ausstehen-
den Riickmeldungen noch eingeschrankt, jedoch
werden nach Erhalt aller Daten robustere Ergebnisse
vorliegen.

Kontaktdaten der Studienleitung

PD Dr. med. Florian Kipfmiiller (Kontaktperson),
Universitatsklinikum Bonn, Klinik fiir Kinderheilkun-
de —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
Mannheim, Klinik fir Neonatologie,
Theodor-Kutzer-Ufer 1, 68167 Mannheim
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Einsatz kontinuierlicher Nierenersatzverfahren in den ersten
28 Lebenstagen

Mark Dzietko

Hintergrund

Studienziel ist die Erfassung aller Neugeborenen, welche in der Neonatalperiode (innerhalb der ersten
28 Lebenstage) mit jeglicher Form einer kontinuierlichen Nierenersatztherapie behandelt wurden. Die
Notwendigkeit einer kontinuierlichen Dialysebehandlung erhoht die Mortalitat bei Neugeborenen und
Sduglingen [1]. Mogliche Erkrankungen, die eine Dialysebehandlung erforderlich machen kénnen, sind
in der Literatur zahlreich und beinhalten unter anderem Elektrolytstorungen, metabolische Azidose, Fliis-
sigkeitsiiberladung, Nierenversagen unterschiedlichster Genese und angeborene Stoffwechselerkran-
kungen [2]. Angeborene Nierenfehlbildungen erh6hen dabei nicht notwendigerweise die Mortalitdt eines
Neugeborenen nach Anwendung von Hamodialyseverfahren [3]. Durch die Entwicklung neuartiger Dia-
lysegerate mit reduzierten Volumina der Dialysekreislaufe konnte in den letzten Jahren die Gewichts-
grenze bei kritisch kranken Kindern weiter reduziert werden. Ebenso konnten die Risiken der Behandlung
reduziert und damit die Indikationen gro3zligiger gestellt werden [4]. Bei Stoffwechselerkrankungen
erscheint die kontinuierliche Dialyse einer Peritonealdialyse ohne eine Erh6hung der Risiken sogar tiber-
legen zu sein [5, 6]. Dadurch ergeben sich medizinische, aber auch ethische Fragen, wann und bei wem
eine kontinuierliche Nierenersatztherapie sinnvoll erscheint. Valide Daten zur Haufigkeit des Einsatzes
einer kontinuierlichen Dialyse im Neugeborenenalter, der Haufigkeit hierdurch bedingter Komplikationen

oder Leitlinien zur Anwendung und praktischen Durchfiihrung existieren in Deutschland nicht.

Fragestellungen

+ Wie hdufig wird ein kontinuierliches Nierenersatz-
verfahren in Deutschland bei Neugeborenen an-
gewendet?

+ Welches sind die Erkrankungen, die den Einsatz
eines kontinuierliches Nierenersatzverfahren not-
wendig machen?

+ Welche Formen der kontinuierlichen Nierenersatz-
therapie werden angewendet?

+ Welche Komplikationen bzw. Nebenwirkungen
entstehen bei der Anwendung eines kontinuierli-
chen Nierenersatzverfahrensin der Neugeborenen-
periode?

Falldefinition

Durchfiihrung eines kontinuierlichen Dialyseverfah-
rens jeglicher Form (z.B. Hdmodialyse, Hamofiltration,
Hamodiafiltration, ECMO kombiniert mit Dialyse/
Filtration, Plasmapherese, Immunabsorption) beim
Neugeborenen innerhalb der ersten 28 Lebenstage.

Ergebnisse
Bis zum Dezember 2023 (Studienbeginn 10/2023)
wurden insgesamt 13 Falle gemeldet, wovon sich 4

als Fehlmeldungen darstellten. Zu den tibrigen 9 ge-
meldeten Fallen lagen bisher 5 Beantwortungen vor.

Bei den 5 Kindern handelt es sich um 3 Madchen
und 2 Jungen. 4 der 5 Kinder wurden der melden-
den Klinik zugewiesen. Die Indikationen fiir eine
Hamodialyse im Neugeborenenalter waren bei zwei
Kindern starke Uberwasserung, bei einem Kind eine
Stoffwechselstérung und bei zwei Kindern Hyper-
kalidamie sowie eine Azidose. Die Kinder waren 1 bis
23 Tage alt bei Ubernahme zur weiteren Behand-
lung, wogegen Symptome bei 4 Kindern bereits am
1. bzw. 2. Lebenstag vorhanden waren und es nur
in einem Kind erst am 19. Lebenstag zu einem
Symptombeginn kam. Bei nur einem Kind war die
Familienanamnese auffillig fir Nierenerkrankungen.
Die mitterliche Anamnese war bei einem Kind auf-
fallig fir ein Oligohydramnion, Hypertonus und
Einnahme von Medikamenten (Candesartan) wah-
rend der Schwangerschaft. Bei zwei Kindern war die
pranatale Sonografie auffallig und einer dieser Feten
wurde mit einem vesikoamnialen Shunt therapiert.
Das Schwangerschaftsalter bei Geburt variierte von
34+6 bis 41+6 SSW. Bis auf ein Kind (sekundare Sek-
tio/Notsektio) kamen alle per Spontangeburt auf
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die Welt. Das Geburtsgewicht betrug zwischen
2490 g und 3230g. Das Gewicht bei Beginn der Ha-
modialyse betrug 3000 g bis 3530g. 2 der 5 Kinder
wurden zusatzlich mit ECMO behandelt. 3 der 5
Kinder hatten zusatzliche Komplikationen wie einen
angeborenen Herzfehler, Lungenhypoplasie oder
Auffalligkeiten im ZNS. Eine Sonografie der Nieren
vor Beginn der Behandlung zeigten unterschiedli-
che Befunde mit Nierendysplasie, hyperechogenen
Nieren und hochgradige Harntransportstorungen.
Die maximalen Kreatininwerte vor Beginn der Dialyse
betrugen 1 bis 4,9mg/dl. Die verwendeten Katheter
wurden entweder Uber die Nabelvene, die Vena fe-
moralis oder die Vena jugularis eingefiihrt. Das be-
vorzugte Dialysegerat ist der Plasauto Sigma mit der
Durchfiihrung einer CVVH bzw. CVVHD. Kontinuier-
liche Nierenersatzverfahren wurde fir min.4Tage
und max. fir 92 Tage mit oder ohne Gerinnungs-
hemmung durchgefiihrt. An Dialyseassoziierten
Komplikationen traten vor allem Thrombopenie,
Andamie und Kreislaufinstabilitaten auf, die Trans-
fusionen bei zwei Kindern erforderlich machten. 2
der 5 Kinder sind verstorben und 3 wurden nach
Hause entlassen, welche weiterhin dialysepflichtig
waren und mit Peritonealdialyse behandelt wurden.
Die Kinder sind verstorben bzw. wurden entlassen
vom 33 bis zum 84 Lebenstag mit einem Gewicht
zwischen 3100g und 3820g.

Schlussfolgerungen

Die bisher geringe Anzahl an erfassten Patienten ver-
deutlich, dass nur wenige Patienten mit einem kon-
tinuierlichen Ersatzverfahren in der Neugeborenen-
periode behandelt werden bzw. behandelt werden
kdnnen. Dabei stellt das Geburtsgewicht und zusatz-
liche Erkrankungen am ehesten die starkste Limitie-
rung fiir eine Anwendung von Dialyse im Neugebo-
renenalter dar. Die Durchfiihrung ist auch mit erheb-
lichen Komplikationen und Tod assoziiert, so dass
eine Durchfiihrung spezialisierten Zentren vorbehal-
ten sein sollte. Insgesamt lasst aber die Erfassung der
gemeldet Falle bisher nur einen ersten Eindruck Giber
die Versorgungssituation in Deutschland zu und eine
statistische Aussagekraft ist zum jetzigen Zeitpunkt
eingeschrankt.

Kontaktdaten der Studienleitung

Prof. Dr. med. Mark Dzietko (Kontaktperson),

Dr. med. Anja Stein, Klinik fiir Kinderheilkunde |,
Neonatologie, Universitatsmedizin Essen,
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Prof. Dr. Rainer Blscher, Dr. med. Ilja Finkelberg,
Klinik fur Kinderheilkunde Il, Nephrologie,
Universitatsmedizin Essen,

Hufelandstrasse 55, 45147 Essen.

Tel.: 0201-7232451, Fax.: 0201 7235727,
mark.dzietko@uk-essen.de

Zusammenfassung

Fir die Anwendung von kontinuierlichen Nieren-
ersatzverfahren im Neugeborenenalter existieren
bisher keine Daten aus Deutschland, die eine statis-
tische Auswertung ermdglichen. In den ersten sechs
Monaten der Erhebung wurden 9 Kinder gemeldet,
deren Charakteristika einen ersten Eindruck von der
Versorgungsstruktur, der Behandlung sowie deren
Outcome geben.
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Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (IPE)

Delphine Perriat & Sabine Vygen-Bonnet

Hintergrund

Invasive Pneumokokken-Erkrankungen (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 fir
Sduglinge eine Impfung gegen Pneumokokken mit einem Konjugatimpfstoff (PCV) [1]. Nach Einfiihrung
der Sduglingsimpfung im Jahr 2006 zeigte sich in der Altersgruppe der geimpften Kleinkinder genauso
wie in allen anderen Altersgruppen eine deutliche Abnahme der IPE, welche durch die in PCV enthaltenen
Serotypen verursacht werden. 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 [2]. HOhervalente Impfstoffe gewinnen an Bedeutung.

In Deutschland war zunachst ein 7-valenter PCV erhaltlich, der seit Beginn 2010 von einem 13-valenten
PCV abgel6dst wurde. Zudem sind aktuell 10-, 15- und 20-valente PCV verfuigbar. Fir die Grundimmuni-
sierung bei Sauglingen empfiehlt die STIKO PCV13 oder PCV15 im 2+1-Schema zu verwenden [1]. Die
Zulassung von PCV20 fiir Sduglinge erfolgte im Friihjahr 2024 ausschlieBlich im 3+1 Impfschema, aufgrund
einer geringeren Immunogenitat im Vergleich zu PCV13. Welchen Zusatznutzen die sieben zusatzlich in
PCV20 enthalten Serotypen ggf. trotz geringerer Immunogenitat des Impfstoffs haben, kann derzeit nicht
gesagt werden. Die STIKO wird sich weiterhin mit diesem Thema befassen und zukiinftig Daten zur Wirk-

samkeit und aus einer Modellierung bewerten.

Falldefinition

Als Falle gelten erkrankte Kinder bis zum 16. Geburts-
tag, bei denen ein Streptococcus pneumoniae-Stamm
aus einem physiologischerweise sterilen Kdrpergewe-
be wie Blut, Liquor oder Gewebepunktat (z. B. Empyem)
angezlichtet werden konnte und die von einer Kinder-
klinik oder padiatrischen Abteilung eines Kranken-
hauses in Deutschland an ESPED gemeldet wurden.

Ergebnisse

Melderaten nach Altersgruppen:

Mit Datenstand 28.06.2024 wurden von den Kinder-
kliniken 152 IPE-Fdlle im Erhebungszeitraum
1.1.2023-31.12.2023 an ESPED gemeldet. Nach Aus-
schluss von 1 Fall, der die Falldefinition nicht erfillt
(16 Jahre alt oder dlter), konnten 151 Datensatze aus-
gewertet werden. Dies sind 36 Falle mehr als im Vor-
jahr(2022:n=115) und etwa 27 % mehrals im Durch-
schnitt der pra-COVID-19-pandemischen Jahre 2013-
2019 (Abb.1).

Epidemiologie:

Wie schon im vorherigen Jahr, war die Anzahl der
gemeldeten IPE-Falle 2023 relativ gleichmafig auf
die folgenden Altersgruppen verteilt: 47 Falle wa-
ren jlinger als 2 Jahre (2022: n=47), 51 Falle waren
2 bis 4 Jahre alt (2022: n=40) und 58 Falle waren 5
bis 15 Jahre alt (2022: n=38). Wahrend die Inzidenzen
in den Altersgruppen der 2- bis 4- sowie 5- bis
15-Jahrigen Gber dem prapandemischen Niveau
lagen, lag die IPE-Inzidenz in der Altersgruppe der
<2-Jahrigen weit unter dem Durchschnittsniveau
der Jahre 2013-2019. Neunundsiebzig Falle waren
Madchen, 71 Jungen, und in einem Fall war das
Geschlecht nicht angegeben. Die haufigste klini-
sche Diagnose war die Pneumonie mit 80 Meldun-
gen bei insgesamt 148 Fallen, bei denen Informa-
tionen zu Symptomen verfligbar waren (80/148,
54 %), gefolgt von Sepsis (59/148, 40 %), Pleura-
empyem (48/148, 32 %) und Meningitis (41/148,
28 %) (Tab.1).
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Abb. 1: Altersspezifische ESPED-Melderaten fiir invasive Pneumokokken-Erkrankungen in Deutschland (pro 100.000 Kinder),

2013-2023.

Bei34/151 (22 %) Kindern lagen Vorerkrankungen
vor. Bei neun Kindern wurden bei Entlassung aus dem
Krankenhaus nach der IPE Residuen angegeben: vier-
mal neurologische, dreimal auditive, und zweimal
sonstige Residuen. Die Kinder mit bleibenden Ein-
schrankungen waren wie folgt auf die drei Alters-
gruppen verteilt: jingerals 2: n=5, 2 bis4:n=2, 5 bis
15:n=2.Eines dieser Kinder, das in der Altersgruppe
von 5 bis 15 erkrankte, war ein ehemaliges Friihge-
borenes; die anderen hatten keine vorbestehenden
Risikofaktoren. Sieben Kinder sind 2023 an einer IPE
verstorben (2022: n=8). Drei von ihnen waren jiinger

Tab. 1: Klinische Diagnosen. ESPED-Erhebung zu invasiven
Pneumokokken-Erkrankungen bei Kindern in Deutschland,
2023 (n=148), Doppelnennungen sind moglich.

Altersgruppe
Diagnose Obis<2 | 2bis<5 | 5bis<16 alle
Jahre Jahre Jahre
Pneumonie 16 34 30 80
Sepsis 27 12 20 59
f Illf;; 2m 7 25 16 48
Meningitis 12 8 21 41
Mastoiditis 3 5 3 11
gi;fr(i)tis 2 0 0 2
Peritonitis 0 0 0 0
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als 2 Jahre alt, ein Kind war 2 bis 4 Jahre alt, und drei
Kinder waren 5 bis 15 Jahre alt. Bei drei der verstor-
benen Kinder war eine Vorerkrankung bekannt: eine
funktionelle Asplenie, eine infantile Cerebralparese
nach perinataler Asphyxie mit sekundarer Epilepsie,
Dysphagie und Kachexie sowie ein Turner Syndrom
mit Epilepsie.

Serotypenverteilung

Flr 61 von 151 Fallen wurde angegeben, dass eine
Untersuchung des Serotyps angestrebt wurde
(40 %). Zweimal waren die Pneumokokken nicht an-
zlichtbar, einmal nicht typisierbar und zweimal
wurde angegeben, dass die Untersuchung noch
nichtabgeschlossen sei. Flir 18 % der Falle (28/151)
liegen verwertbare Angaben zu Serotypen vor
(2022: 26 %). Sechzehnmal (16/28, 57 %) wurden
Serotypen angegeben, die in PCV13 enthalten sind:
neunmal Serotyp 3, viermal Serotyp 19A, zweimal
19F und einmal 9V. Drei Kinder hatten Nachweise
von einem Serotyp, der nichtin PCV13 wohl aberin
dem erst kiirzlich auch fiir Kinder zugelassenen
Impfstoff PCV20 enthalten ist (Serotyp 10A). Bei
neun Kindern wurden Serotypen nachgewiesen, die
weder in PCV13, PCV15 noch PCV20 enthalten sind:
jeweils zweimal die Serotypen 23B, 35F und 38 so-
wie jeweils einmal die Serotypen 9N, 15B und 21.
Zu den verstorbenen Kindern lagen keine Angaben
zum Serotyp vor.
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Impfstatus

Fir 144/151 Kinder lagen zumindest teilweise Infor-
mationen zur Impfung vor. Mindestens eine Impf-
stoffdosis hatten 72/151 Kinder erhalten (48 %). Von
diesen waren 55/151 (37 %) laut Angaben altersge-
recht vollstandig geimpft (d.h. die Kinder hatten, zum
Zeitpunkt der Erkrankung, die ihrem Alter entspre-
chende Anzahl an Pneumokokken-Impfstoffdosen
erhalten) und 17/151 (11 %) waren unvollstandig
geimpft. Zusatzlich hatten 44/151 (29 %) einen un-
klaren Impfstatus und 28/151 (18 %) waren nicht ge-
impft. Unter den ungeimpften Kindern, waren zehn
zu jung, um vor der Erkrankung eine Impfstoffdosis
erhalten zu haben.Von den 34 Kindern mitVorerkran-
kungen waren 11 vollstandig, 5 unvollstandig und 2
nicht geimpft. Bei 14 Félle war der Impfstatus unklar
und bei 2 Félle lagen keine Informationen zur Imp-
fung vor. Unter den 16 IPE-Féllen, ausgeldst durch
einen in PCV13 enthaltenen Serotyp, waren 5 nach
den STIKO-Empfehlungen vollstandig geimpft. In
allen Fallen war Serotyp 3 auslosend. Drei Kinder
hatten IPE, die durch Serotyp 10 A ausgel6st wurde.
Dieser Serotyp ist nichtin PCV13 wohl aberin PCV20
enthalten. Eines dieser 3 Kinder war vollstandig mit
PCV13 geimpft.

Schlussfolgerungen

Im Vergleich zum Vorjahr ist die Gesamtzahl an ge-
meldeten IPE-Fallen 2023 deutlich gestiegen und
liegt fast 30 % Ulber dem Durchschnitt der pra-CO-
VID-19-pandemischen Jahre. Dieses Ergebnis steht
im Einklang mit anderen Datenquellen, die fiir das
Jahr 2023 einen Anstieg der IPE-Fallzahlen sowie der
Fallzahlen von durch andere bakterielle Erreger aus-
gelosten invasiven Erkrankungen bei Kindern in
Deutschland berichtet haben [3]. Dieser Anstieqg ist
besorgniserregend. Mogliche Erklarungsansatze sind
Nachholeffekte nach der COVID-19-Pandemie fir
eine Reihe an viralen Erkrankungen, die wiederum
den Nahrboden fiir invasive bakterielle Erkrankun-
gen bilden, sowie ein moglicherweise geandertes
Testverhalten nach den Pandemie Jahren.

Die Angaben zu den Serotypen sind sehr unvoll-
standig. In weniger als der Halfte der Meldungen
wurde eine Untersuchung des Serotyps angestrebt.
Fur die Differenzierung von durch Impfserotypen und
andere Serotypen verursachte IPE ist es wichtig, dass
die behandelnden Arztinnen und Arzte sicherstellen,
dass Typisierungen durchgefiihrt und die Ergebnisse
an ESPED gemeldet werden. Serotyp 3 spielt als

Krankheitsausloser unter den in PCV13 enthaltenen
Serotypen die grofte Rolle. Es ist bekannt, dass die
Wirksamkeit der verfiigbaren Impfstoffe gegeniiber
Serotyp 3 ungentigend ist. Drei Kinder hatten IPE,
die durch einen Serotyp ausgel6st wurden, der nicht
in PCV13 wohl aber in PCV20 enthalten ist. Es ist fur
die Evaluation des Impfprogrammes und eines mog-
lichen zusatzlichen Nutzens von in der Entwicklung
befindlichen, héhervalenten Impfstoffen unerlass-
lich, die Epidemiologie der IPE weiter zu beobachten.
Das ESPED-Projekt ist ein wichtiger Baustein der IPE
Surveillance in Deutschland [4].

Studienleitung

Delphine Perriat und Johanna Schlaberg, Robert
Koch-Institut, Abteilung flr Infektionsepidemiologie,
FG 33 Impfpravention, Seestrasse 10, 13353 Berlin,
PerriatD@rki.de; SchlagbergJ@rki.de

Zusammenfassung

Streptococcus pneumoniae verursacht verschiedene
Erkrankungen im Kindesalter. Invasive Pneumokok-
ken-Erkrankungen (IPE) sind selten. Sie betreffen
vorwiegend Sduglinge und Kleinkinder und knnen
schwere oder todliche Verldufe nehmen. Pneumo-
kokken-Impfstoffe stellen die wirksamste Form der
Pravention dar. Da die Hauptkrankheitslast der IPE
im Kleinkindalter liegt, empfiehlt die STIKO fiir alle
Sauglinge sowie fir Kinder und Jugendliche mit
bestimmten Grunderkrankungen eine friihzeitige
Pneumokokken-Impfung.

Ausgewertet wurden Daten der Erhebungseinheit
fur Seltene Padiatrische Erkrankungen in Deutsch-
land (ESPED) zu IPE bei Kindern und Jugendlichen
unter 16 Jahren im Jahr 2023. Insgesamt wurden
151 Félle bei unter 16-Jahrigen gemeldet. Dies stellt
einen Anstieg im Vergleich zu 2022 dar, und liegt
Uber dem Durchschnitt der pra-COVID-19-pandmi-
schen Jahre (2013-2019). Die haufigsten klinischen
Diagnosen waren Pneumonie (54 %) und Sepsis
(40 %). Sieben Kinder sind an der IPE verstorben.
Die Angaben zu den Serotypen und Impfungen sind
sehr unvollstandig. Mehr als die Halfte aller Falle
mit Angaben zu Serotypen (16/28; 57 %) wurden
durch Serotypen verursacht, die in dem fur Saug-
linge empfohlen 13-valenten Konjugatimpfstoff
(PCV13), enthalten sind. Serotyp 3 wurde am hau-
figsten identifiziert (n=9). Nur 37 % aller IPE Falle
(55/151) waren laut Angaben altersgerecht vollstan-
dig geimpft. Eine kontinuierliche epidemiologische
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Beobachtung der IPE ist unerlasslich, um das Impf-
programm und den moglichen Zusatznutzen hoher-
valenter Impfstoffe zu bewerten. Das ESPED-Projekt

ist

ein wichtiger Baustein der IPE-Surveillance in

Deutschland.
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Inzidenz akuter demyelinisierender Syndrome in der Padiatrie

Astrid Blaschek

Hintergrund

Mit Beginn des Jahres 2022 fiel eine merkliche Zunahme der akuten demyelinisierenden Syndrome am
Dr. v. Haunerschen Kinderspital auf. Die liber viele Jahre in mehreren epidemiologischen Studien gefun-
dene Inzidenz aller akuten demyelinisierenden Syndrome betragt zwischen 0.6/100.000 in einer hollan-
dischen Registerstudie [1]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 [4] vor, wenngleich die Studie von Reinhardt et al. nur das
Auftreten einer MS abgefragt hat. Pohl et al. gehen in ihrer Studie von einer zu niedrigen Inzidenz aus auf-
grund von einer héheren 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
Wie oft treten akute demyelinisierende Syndrome im
Untersuchungszeitraum 2022-2023 auf?

Falldefinition

Abgefragt werden folgende Gruppen akuter demye-

linisierender Syndrome (ADS):

(1) Optikus Neuritis (ON),

2) Transverse Myelitis (TM)

) ADEM

4)Monofokale Demyelinisierung (Mono-ADS andere)

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

(6)Neuromyelitis Optica Spektrum (NMOSD).

(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 Extremitdten,
mit spinalem Niveau, Blasen- oder Darmfunktions-
storung und MRT-Beweis einer Rlickenmarksalte-
ration.

(3) ADEM: definiert durch polyfokale neurologische
Defizite, mit Enzephalopathie

(4) Monofokale Demyelinisierung (Mono-ADS an-
dere): 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): defi-
niert durch polyfokale neurologische Defizite im
ZNS ohne Enzephalopathie.

(6) NMOSD: Mit Nachweis von Aquaporin Antikorpern,
muss mindestens eines der 6 Kernsymptomen be-
stehen: Neuritis nervi optici, Akute Myelitis, Area
postrema Syndrom, Akute Hirnstammsymptoma-
tik, Symptomatische Narkolepsie oder akute di-
enzephal klinisches Syndrom mit NMOSD-typi-
schen MRT-Lasionen, Symptomatische cerebrale
Syndrome mit NMOSD-typischen MRT-Ldsionen.
Bei bei seronegativen Patienten muss die ortliche
Disseminierung und zweier klinischer Kernkrite-
rien (mindestens ON und / oder TM) vorliegen.

Ergebnisse

Fallstatistik

Anzahl der rohen (d. h. unkorrigierten) Fallmeldun-
gen: 150 Falle, Anzahl der giiltigen Fallmeldungen
138 Falle.

Insgesamt wurden Uber einen Zeitraum von zwolf
Monaten 138 Falle von ADS gemeldet. Unter Bertick-
sichtigung der letzten verfligbaren Zahl der Kinder
in Deutschland, die im Jahr 2022 jliinger als 18 Jahre
sind (14 251 723), liegt die Inzidenz von ADS bei
0,97/100 000.

Klinische Charakterisierung

Von den 138 Fallen liegen zu 114 Fallen weitere In-
formationen vor. Insgesamt 74/114 Fallen (66 %)
hatten eine mono oder polyfokales ADS ohne Enze-
phalopathie (davon 22 % Poly-ADS, 22 % ON, 12 %
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mit TM,10 % Mono-ADS,). 30/114 Fallen ( 26 %) der
gemeldeten Félle hatten ein polyfokales ADS mit
Enzephalopathie (ADEM). 8/114 Fallen (7 %) erfiillten
die Kriterien fiir ein NMOSD.

Die Geschlechtsverteilung fiir die unter 12 jahrigen
Kinderwar 1:1 (29 Jungs : 30 Madchen), bei den (iber
12 Jahrigen dann 1:2 ( 16 Jungs : 39 Madchen).

Schlussfolgerungen

Insgesamt liegt die jetzt beobachtetete Inzidenz
deutlich Uber der vormaligen ESPED Erhebung von
Pohletal aus dem Jahr 2007, wenngleich die Autoren
damals eine hohere Dunkelziffer vermuteten. Insge-
samt bewegt sich die Inzidenz am oberen Rand bis-
lang publizierter europdischer Daten aus UK [5] und
Holland [1].

Vor allem deutlich mehr Falle von NMSOD ,mit 7 %
vs 1,6 [5] bzw. 3 % [1] und transverser Myelitis mit 10 %
vs. 3% [1] als in den publizierten Registerstudien bis
dato.

Kontaktdaten der Studienleitung

PD Dr. Astrid Blaschek, Prof. Dr. Ingo Borggrafe;
PD Dr. Katharina Vill, Neuropadiatrie,

Dr. v. Haunersches Kinderspital, Lindwurmstr. 4,
80337 Miinchen.

+49 89 440055110; Fax: +49 89 440055133
Astrid.blaschek@med.Imu.de
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Zusammenfassung

Die Inzidenz gegentiber vormaligen deutschen Erhe-
bungen erhdht, im europdischen Kontext bewegt sie
sich am oberen Ende vormals publizierter Daten, vor
allem wurden deutlich mehr Transverse Myelitiden
und NMSOD Spektrum Erkrankungen beobachtet.
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Akutes Rheumatisches Fieber (ARF) und Poststreptokokken-
Glomerulonephritis (PSGN) in Deutschland

Nicole Topfner & Reinhard Berner

Hintergrund

Die geschatzte Inzidenz von ARF und PSGN in Deutschland lag prapandemisch bei 0,05/100.000 bzw.
0,7/100.000. Ab Winter 2022 kam es zu einem massiven Anstieg von nicht-invasiven sowie invasiven In-
fektionen durch Gruppe-A-Streptokokken (GAS) in Deutschland sowie vielen weiteren europdischen
Landern. Die genauen Inzidenzzahlen fiir nicht-eitrige, immunogene Folgeerkrankungen sind weder fiir
Kinder- und Jugendliche in Deutschland, noch in vielen anderen europaischen Landern bekannt. Ziel
dieser Umfrage ist es daher, die Haufigkeit und die Krankheitslast dieser Poststreptokokken-Erkrankungen
in Deutschland zu ermitteln, um diese bei Therapieempfehlungen beriicksichtigen zu kdnnen.

Fragestellungen

1. Wie hoch sind die ARF- und die PSGN-Inzidenz
derzeit in Deutschland?

2. Gibt es regionale Unterschiede oder andere Risi-
kofaktoren, die mit dem Auftreten von ARF oder
PSGN in Deutschland assoziiert sind?

3. Wie hoch sind die ARF- und PSGN-assoziierte Mor-
biditat & Mortalitat in Deutschland?

Falldefinition
Patienten im Alter von 0 bis 18 Jahren mit einer der
folgenden Erkrankungen:

- Akutes Rheumatisches Fieber oder
- Poststreptokokken-Glomerulonephritis

Zusatzlich muss eine vorausgegangene, gesicher-
te A-Streptokokken-Infektion mittels > 1 der folgen-
den Kriterien vorliegen: (1) Kultureller Nachweis von
Gruppe A-Streptokokken, (2) Positiver Streptokokken-
Antigen-Nachweis, (3) Erhohter oder ansteigender
Streptokokken-Antikorpertiter.

Falldefinition 1: Diagnose des Akuten Rheumati-
schen Fiebers 1.1) entsprechend der Jones-Kriterien,
wenn 2 Hauptkriterien oder 1 Hauptkriterium und 2
Nebenkriterien erfillt sind. Hauptkriterien: Karditis
klinisch (oder echokardiographisch) - Polyarthritis
— Chorea minor - Erythema anulare - subkutane
Noduli. Nebenkriterien: Arthralgien - Fieber — erhoh-
te Blutsenkungsgeschwidigkeit (BSG) und/oder er-
hohtes C-reaktives Protein (CrP) — verlangerte PQ-
Zeit.1.2) auBBerhalb der Jones-Kriterien, wenn > 1 der
folgenden Kriterien erfillt ist: Karditis (mit klarem
anamnestischem Bezug zu vorangegangener Strepto-
kokkeninfektion), Chorea minor (nach Ausschluss

anderer ZNS-Erkrankungen), Rezidiv eines Rheuma-
tischen Fiebers.

Falldefinition 2: Diagnose der Poststreptokokken-
Glomerulonephritis 2.1) (hochgradige klinische Ver-
dachts-) Diagnose der Glomerulonephritis durch
Nephritisches Syndrom: Mikro-/Makrohdamaturie,
pathologische Proteinurie, ggfs. Erhohung der Nie-
renretentionsparameter, C3-Erniedrigung (transient),
Hypertonus, Erh6hung von ASL- u./o. Anti-DNaseB-
Titern. 2.2) histologisch gesicherte Glomerulonephri-
tis (eher selten durchgefihrt).

Methoden

Bundesweite Surveillance der ARF- und PSGN-Félle
in Deutschland durch ESPED-Meldeerfassung. Cha-
rakterisierung der gemeldeten Falle durch Erfassung
der Fallcharakteristika tGber Fragebogen im ESPED-
Studienportal. Deskriptive Statistik zur Analyse der
gemeldeten Fallzahlen und -charakteristika. Fallzah-
len von n < werden als solche angegeben, um indi-
viduelle Fallbezlige durch Datenaggregation zu ver-
hindern.

Ergebnisse

Im Monat Dezember 2023 wurden 18 Falle ohne
Doppel- und ohne Fehlermeldung an ESPED gemel-
det. Bisher wurden n < 3 ARF-Félle und n = 9 PSGN-
Falle identifiziert. Von den 18 giiltigen Fallmeldun-
gen, liegen 9 PSGN-Falle mit klinischem Fragebogen
vor. ARF-Fallcharakteristika konnen bislang aufgrund
der geringen Fallzahl noch nicht beschrieben wer-
den. Alle bisher gemeldeten PSGN-Patienten waren
mannlich (9/9). Der Altersmedian der Patienten lag
bei 5,6 Jahren. Bei allen PSGN-Patienten (9/9) lagen
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Erhohte(r) Streptokokken-Antikorper
C3-Hypokomplementamie
Mikro-/Makrohamaturie
Glomerulare Proteinurie
Hypalbumindmie
Hypertonie

Aszites

Pleuraerguss

Periorbitale Odeme
Kopfschmerzen

Oligurie

Sehstérungen
Leukozytenzylinder im Urin
Erythrozytenzylinder im Urin

0 1 2 3

Abb. 1: Symptome bei Patienten mit Poststreptokokken-Glomerulonephritis (PSGN), n=9.

ein erhohter Streptokokken-Antikorper-Titer, eine
C3-Hypokomplementamie und eine Mikro-/Makro-
hamaturie vor sowie in fast allen Fallen (8/9) zusatz-
lich eine glomeruldre Proteinurie. Andere Sympto-
me waren: Hypalbuminamie (6/9), Hypertonie (6/9),
Aszites (4/9), Pleuraerguss (3/9), Periorbitale Odeme
(2/9) und Kopfschmerzen (2/9). Selten (1/9) traten
Sehstérungen auf oder wurden Leukozytenzylinder
(1/9) und Erythrozytenzylinder (1/9) im Urin detek-
tiert. Die meisten Patienten (7/9) wurden stationar
behandelt. Angaben zur Abschatzung des Krank-
heitsverlaufes konnten von ca. der Halfte der Patien-
ten erhoben werden (5/9) und ergaben keine blei-
benden Folgeschdaden (2/9) sowie voraussichtlich
reversible Folgeschaden (3/9).

Schlussfolgerungen

Die postpandemische ESPED-Rekrutierung von ARF
und PSGN-Féllen hat 12/2023 begonnen. Zuletzt
wurden 2019 und 2020 ARF- und PSGN-Fille an
ESPED gemeldet. Vergleichende Analysen sind nach
12 Monaten erneuter Fallerfassung geplant.

Kontaktdaten der Studienleitung:

PD Dr. Nicole Topfner und Prof. Dr. Reinhard Berner,
Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin,
Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, Technische
Universitat Dresden, Fetscherstr. 74, Haus 21/
Postfach 43, 01307 Dresden, Tel.: 0351 458-0;

Fax: 0351 88 458-18715,
Dresden@Paediatrische-Infektiologie.de
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Zusammenfassung

Aufgrund der postpandemisch angestiegenen Fall-
zahlen lokaler und invasiver GAS-Infektionen wurde
eine ESPED-Surveillance zur Erfassung des postpan-
demischen Auftretens immunogener GAS-Folgeer-
krankungen initiiert. Die bisher nur einmonatige
Erfassung ergab in diesem Monat maximal drei Pa-
tienten mit ARF und neun Patienten mit PSGN. Also
liegt bislang kein Signal eines massiven ARF- oder
PSGN-Fallzahlanstieges vor. Der weitere Verlauf der
bis 1/2024 geplanten Erfassung bleibt abzuwarten.
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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 Sauglingen und Kindern ist hoch [1]. In der AWMF S3+ Kinderschutzleit-
linie wurde imJahr 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

«  Wie haufig werden Kinder <36 Monate mit Ver-
dacht auf nichtakzidentelle Verletzungen in Kinder-
und Jugendkliniken in Deutschland behandelt?

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

«  Wie haufig werden bildgebende Verfahren zur
Diagnostik angewendet und gibt es Unterschie-
de in Bezug auf bestehende Krankenhausstruk-
turen?

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

Falldefinition

Einschlusskriterien: Kinder <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

Ergebnisse
Fallstatistik
Im Zeitraum 07/22 bis 06/23 wurden insgesamt 299
Falle an ESPED gemeldet. Nach Abzug aller Fehlmel-
dungen (n=61) bzw. Meldungen mit fehlenden
Daten (n=66) wurden in den 12 Monaten 172 Kinder
<36 Monate einbezogen (weiblich: 37,8 % (65/172);
mannlich: 62,2 % (107/190).Das mediane Alter betrug
8,1 Monate mit einer Range von 0,1 bis 34,9 Monaten.
Bei der Aufnahme wurde bei 0,6 % der Kinder (n=1)
kein Verletzungsstatus dokumentiert, 12,2 % der Kin-
der (n=21) hatten keine Verletzungen und bei 87,2 %
der Kinder (n=150) lagen Verletzungen vor, z.T. wa-
ren diese mehrfach. Verletzungen der Haut wurden
mit 43 % (n=74), Frakturen mit 40,7 % (n=70), Ver-
letzung von Neurokranium/Spinalkanal mit 24,4 %
(n=42), Verletzungen der inneren Organe mit 3,5 %
(n=6) und thermische Verletzungen mit 1,7 % (n=3)
angegeben. Bei allen Kindern wurden Angaben zu
Symptomen bei der initialen Vorstellung dokumen-
tiert. Es fehlten Symptome bei 23,8 % der Kinder
(n=41). Bei 76,2 % der Kinder (h=131) wurde ent-
weder 1 Symptom angegeben (n=61) oder mehrere
Symptome (n=70). Die Symptome der Kinder ver-
teilte sich jeweils auf 30,2 % (n=52) auf lokalisierte
Schmerzen und Schwellungen, bei 29,1 % der Kinder
(n=50) bestanden Bewegungseinschrankungen und
bei 19,2 % der Kinder (n=33) wurden Veranderungen
der Vigilanz beobachtet.
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Bei 66,3 % der Kinder (n=114) wurden keine alters-
und entwicklungsabhangigen Auffalligkeiten beob-
achtet, bei 5,8 % der Kinder (n=10) wurde der Ent-
wicklungsstatus nicht dokumentiert und bei 27,9 %
der Kinder (n=48) war dieser auffallig.

Es wurde bei 91,3 % der Kinder (h=157) eine Ront-
gen-Diagnostik, davon bei n=126 Kindern ein Ront-
gen- Skelettscreening durchgefiihrt. Das Stufensche-
ma wurde in diesen Fallen beachtet. Bei 77 dieser
Kinder wurden nichtakzidentelle Verletzungen fest-
gestellt.

Weiterhin wurden Untersuchungen mittels MRT
des Schadels (n=104), MRT der Wirbelsaule (n=21),
MRT Ganzkorper (n=38) sowie CT Schadel (n=19) und
CT-Polytrauma (n=1) veranlasst. Bei n=21 Kindern
wurden sowohl MRT des Schadels als auch MRT der
Wirbelsaule durchgefihrt.

Bei keinem der Kinder wurde in der friiheren Ana-
mnese ein Rontgen-Skelettscreening durchgefiihrt,
wobei bei 8,7 % der Kinder (n=15) ein Verdacht auf
eine Misshandlung in der frilheren Anamnese an-
gegeben wurde.

Anhand der bildgebenden Diagnostik wurden bei
27,9 % der Kinder (n=48) keine Verletzungen fest-
gestellt, bei 6,4% (n=11) wurden akzidentelle Ver-
letzungen diagnostiziert, bei 64 % derKinder (n=110)
wurden nichtakzidentelle Verletzungen festgestellt
und bei 1,7 % der Kinder (n=3) wurden zur festge-
stellten Verletzung keine Angaben gemacht. Die fest-
gestellten nichtakzidentellen Verletzungen waren bei
n=71Kindern Frakturen, bei n=50Kindern intrakra-
nielle Verletzungen, bei n=8 Kindern waren innere
Organe verletzt und bei n=15 Kindern wurde eine
Mehrzeitigkeit der Verletzungen festgestellt. Die An-
zahl der Frakturen lag bei n=37 Kindern bei 1 Fraktur,
bei n =26 bei 2 bis 5 Frakturen, bei n=5 Kindern bei
6 bis 10 Frakturen und bei n=3 Kindern mehr als 10
Frakturen.

Bei 12,2 %derKinder (n=21) waren die Geschwister-
kinder jiinger als 2 Jahre, bei 29,5 % waren die Ge-
schwister alter als 2 Jahre (n=49), bei 51,75 lebten
keine Geschwisterkinderim Haushalt (n=89) und bei
6,4% wurden die Angaben zu Geschwisterkindern
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nicht dokumentiert (n=11). Bei den im Haushalt le-
benden Kindern wurde bei 19,2% eine klinische
Untersuchung empfohlen und bei 1,7 % eine bild-
gebende Diagnostik durchgefiihrt (n=3).

Schlussfolgerungen

Bei Kindern < 36 Monate mit Verdacht auf eine nicht-
akzidentelle Verletzung gehort die bildgebende Diag-
nostik mittels Rontgen-Skelettscreening und folgen-
dem Stufenschema der Kinderschutzleitlinie sowie das
MRT des Schadels und Wirbelsaule zum standardisier-
ten Vorgehen. Die weiteren Betrachtungen der Fall-
meldungen werden Aufschluss auf die Vollstandigkeit
der durchgefiihrten Rontgendiagnostik geben und
lassen ggf. auch Riickschlisse auf die Indikationsstel-
lung der bildgebenden Diagnostik zu.

Kontaktdaten der Studienleitung

Arbeitskreis Kooperative Studien der Deutschen
Gesellschaft fir Kinderschutz in der Medizin
(DGKiMe.V.) in Kooperation mit der Gesellschaft fir
Padiatrische Radiologie (GPR e.V.).

Kontakt: Frauke Schwier,schwier@awmf.org

Zusammenfassung

Bei Kindern <36 Monate mit Verdacht auf eine nicht-
akzidentelle Verletzung gehort das Stufenschema der
Kinderschutzleitlinie in Bezug auf die bildgebende
Diagnostik mittels Rontgen-Skelettscreening und wei-
terer Rontgenaufnahmen sowie das MRT des Schadels
und Wirbelsaule zum standardisierten Vorgehen.
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Pleuraempyeme und komplizierte parapneumonische Pleuraergiisse
bei Kindern und Jugendlichen <18 Jahren (13. Studienjahr,
01.07.2022-30.06.2023)

Andrea Streng & Johannes Liese

Hintergrund

Parapneumonische Pleuraergiisse und Pleuraempyeme (PPE/PE) bei Kindern sind seltene aber schwere
Komplikationen von zumeist bakteriellen Pneumonien, am haufigsten assoziiert mit Streptococcus pneu-
moniae und S. pyogenes [1, 2]. In Deutschland fiihrte die Einfiihrung der generellen Pneumokokken-Kon-
jugatimpfung fur Kleinkinder zu einem anfénglichen 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 fiihrte
ab April 2020 sowie in der Saison 2020/21 zu einem drastischen Riickgang sowohl von respiratorischen
Erkrankungen insgesamt [4] als auch von padiatrischen bakteriellen PPE/PE in Folge der Implementierung
nicht-pharmazeutischer pandemischer PraventionsmalBnahmen. In der Saison 2021/22 stieg die Inzidenz
der padiatrischen PPE/PE wieder deutlich an, vorwiegend aufgrund von S. pneumoniae-assoziierten PPE/
PE; S. pyogenes-assoziierte PPE/PE traten hingegen kaum auf [5]. Der vorliegende Bericht von 2022/23
(Studienjahr 13) beschreibt padiatrische PPE/PE wahrend der spaten Phase der SARS-CoV-2-Pandemie.

Fragestellungen (Studienjahr 13)

« Inzidenz (gesamt und erregerspezifisch)

+ Klinische Charakteristika und Management

+ S. pneumoniae-Serotypen, Pneumokokken-Impf-
durchbriiche bei hospitalisierten Kindern mit PPE/
PE in Deutschland, 2022/23.

Falldefinition (Studienjahr 13)

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

« Krankenhausaufnahme im Zeitraum 1.7.2022-
30.06.2023

Methodik

+ Fallmeldungen aus den Kinderkliniken Gber das
ESPED-System

« Erhebung klinischer Daten

« Erweiterte Erregerdiagnostik aus Pleurapunktat:

- Molekularbiologischer Keimnachweis aus
Pleuraflissigkeit (eubakterielle 16s-rDNA-PCR
mit Sequenzierung); Institut fir Hygiene und
Mikrobiologie, Universitat Wiirzburg

- Serotypisierung von kulturell oder in der PCR
nachgewiesenen Streptococcus pneumoniae;
Referenzzentrum fiir Streptokokken, Aachen.

Ergebnisse (Zwischenauswertung 04.06.24)

Fallstatistik
Im Zeitraum Studienjahr (SJ)1 (2010/11) bis SJ 13
(2022/23) wurden 3972 Kinder mit PPE/PE Uiber das
ESPED-System gemeldet und 3024 (76,1 %) mit giil-
tigen Meldungen (d.h. gemaR der Falldefinition) in
die Studie eingeschlossen.

Firden Zeitraum 01.07.22 bis 30.06.23 (SJ 13) wur-
den 787 Kinder mit PPE/PE gemeldet; 604 (76,7 %)
Meldungen waren giiltig (Stand 28.3.2024; Tab. 1).

Epidemiologische und klinische Daten

Die monatliche Verteilung der Meldungen der SJ 1-13
zeigt Abb. 1.1m SJ 13 (Jul 22-Jun 23) lag die Anzahl
der monatlichen Meldungen bei einem Minimum
von 17 Kindern (August 2022) und einem Maximum
von 152 Kindern (Marz 2023).

Basierend auf den als giiltig bewerteten 604 Fall-
meldungenim SJ 13 wurde die Mindest-Inzidenz der
padiatrischen PPE/PE im SJ 13 auf 42,4 (95 %KI 39,1-
45,9) pro 1 Million Kinder geschatzt (Tab. 2). Flr 111
Kinder mit S. pneumoniae-assoziiertem PPE/PE lag
die Mindest- Inzidenzim SJ 13 bei 7,8 (95 %Kl 6,4-9,4)
pro 1 Million Kinder, bei 169 Kinder mit S. pyogenes-
assoziiertem PPE/PE bei 11,9 (95 %KI 10,1-13,8) und
bei 56 Kindern mit PPE/PE durch andere bakterielle
Erreger bei 3,9 (95 %KI 3,0-5,1) (Tab. 3).
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Tab. 1: Fallmeldungen / Ausschlisse / gliltige Falle von Kindern <18J mit PPE/PE in Deutschland; pro abgeschlossenem Studienjahr

(Juli-Juni); ESPED-PPE/PE Studie*.

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/
2011 | 2012 | 2013 | 2014 | 2015 | 2016 | 2017 | 2018 | 2019 | 2020 | 2021 | 2022 | 2023
Meldungen (roh) 272 | 285 | 314 | 244 | 245 | 297 | 315 | 301 273 | 322 80 | 236 | 787
- Doppelmeldungen 13 14 20 12 11 11 9 13 22 11 7 17 40
- Fehlmeldungen 31 23 32 26 28 24 25 20 26 29 1 20 52
- Kein Fragebogen 13 37 33 28 25 33 38 25 15 27 6 29 91
- Einschluss (gultig) 215 | 211 229 | 178 | 181 229 | 243 | 243 | 210 | 255 56 | 170 | 604

* Geringfligige Anderungen in der Anzahl der eingeschlossenen Patienten im Vergleich zu fritheren Berichten ergeben sich aus
laufenden Datenkorrekturen (z.B. Nachmeldungen, Identifizierungen von Doppelmeldungen etc.; Stand: 04.06.2024).

In die Auswertung der klinischen Daten im SJ 13
wurden 604 Kinder einbezogen. Das mediane Alter
lag bei 4,0 Jahren (IQR 2,2-6,8); 328 (54,3 %) der 604
Kinder mit PPE/PE waren mannlich; 137 (22,7 %) hat-
ten eine relevante Grunderkrankung.

Im SJ 13 wurden die Kinder im Median 5 Tage (IQR
3-7) nach Symptombeginn ins Krankenhaus aufge-
nommen; die Aufenthaltsdauer lag bei 16 Tagen (IQR
12-22). 445 (73,7 %) Kinder wurden intensivmedizi-
nisch behandelt, firim Median 7 Tage (IQR 4-13). 594

(98,3 %) der 604 Kinder erhielten fir im Median 14
Tage (IQR 10-19) parenteral Antibiotika. Bei 518
(85,8%) wurde der Pleuraraum mittels Punktion/
Drainage oder chirurgisch erdffnet; bei 133 (22,0 %)
mittels VATS/Thorakotomie.

Bei 417 (69.0 %) Kindern traten pulmonale (381;
63,1 %), pleurale (144; 23,8 %) oder infektiose (80;
13,2 % mit Sepsis/SIRS/septischer Schock) Komplika-
tionen auf; bei 31 (5,1 %) kam es zu ARDS/Organver-
sagen. Bei 102 (16,9 %) wurden mdgliche Spatfolgen

PPE/PE-assoziierte Hospitalisierungen bei Kindern < 18 Jahren, ESPED Surveillance,
Deutschland, Okt 2010-Dez 2023 (n = 4118 Meldungen)
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Abb.1: Meldungen péadiatrische Krankenhausaufnahmen aufgrund von PPE/PE in Deutschland in den Studienjahren 1-13 (Okt 2010
bis Juni 2023, n=3972), sowie vorldufige Meldedaten zur ersten Halfte des Studienjahres 14 (Juli 2023 bis Dez 2023, n=191). Das

Studienjahr 13 (ESPED-Berichtsjahr) ist farblich hervorgehoben.

46



ESPED Jahresbericht 2023

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 Falle und Félle mit Erregernachweise (Mindestinzidenz); pro Studienjahr (Juli-Juni); ESPED-Studie

(Stand 4.6.2024)*.
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/
2011 | 2012 | 2013 | 2014 | 2015 | 2016 | 2017 | 2018 | 2019 | 2020 | 2021 | 2022 | 2023

Kinder <18Jahre

mit PPE/PE (alle) 215 211 229 178 181 229 243 243 210 255 56 170 604
Inzidenz/1 Million

Kinder <18 Jahre

-PPE/PE (alle) 16,1 16,1 17,5 13,6 13,8 17,2 18,0 18,0 15,4 18,6 4,1 12,3 42,4
_PPE/PE assoziiert 34 2.9 2.7 15 16 2,1 2,8 2.2 2,4 3,7 0,4 3,5 7,8
mit S. pneumoniae

“PPE/PEassoziiert |4 |\ o6 | 15 | o8 | 10 | 26 | 13 | 22 | 1.8 | 33 | 00 | 02 | 11,9
mit S. pyogenes

-PPE/PE assoziiert

mit sonstigen 1,2 1,5 2,2 1,6 1,5 2,0 2,6 2,4 2,1 2,0 0,9 2,2 3,9
Bakterien

* Geringfligige Abweichungen in der Anzahl der Patienten im Vergleich zu friiheren Berichten ergeben sich aus laufenden Daten-
korrekturen (z.B. Nachmeldungen, Identifizierungen von Doppelmeldungen etc.; Stand: 04.06.2024).

berichtet, v.a. pleurale/pulmonale Beeintrachtigun-
gen. Bei 7 (1.2 %) Kindern (davon 5 mit S. pyogenes-
Nachweis) kam es zu schweren Folgeschaden (schwe-
re Lungenschaden, Amputationen, sowie Hirnscha-
den (nach Beatmung)). Ein S. pyogenes-assoziierter
Todesfall ereignete sich bei einem 5-jahrigen Jungen
(ohne Vorerkrankungen) mit schwerem ARDS, V.a.
septische Thrombose und Hirnddem mit nachfolgen-
dem Hirnfunktionsausfall.

Erregerdiagnostik aus Blutkultur wurde im SJ 13
bei 536/604 (88,7 %) aller 604 Kinder durchgefiihrt,
und aus Pleurapunktat (Kultur/PCR) bei 509/604
(84,3 %) Kindern. Bei 336 (55,6 %) der 604 Kinder
konnte damit mindestens ein bakterieller Erreger
identifiziert werden (Tab. 3). S. pneumoniae wurde
bei 111/336 (33,0 %) nachgewiesen, S. pyogenes bei
169/336 (50,3 %). Bei 56/336 (16,7 %) Kindern mit
anderen bakteriellen Erregern waren die hdufigsten
Staphylococcus aureus (15/336;4,5 %), Staphylococcus
epidermidis (9/336; 2,7 %), Haemophilus influenzae
(7/336; 2,1 %) und Micrococcus luteus (7/336; 2,1 %).

Von allen 604 Kindern mit PPE/PE im SJ 13 waren
423 (70,0 %) mindestens 1x gegen Pneumokokken
geimpft, 46 (7,6 %) waren nicht geimpft, zu 135
(22,4 %) lagen keine Angaben vor. Von den 111 Kin-
dern mit S. pneumoniae-assoziiertem PPE/PE waren
89 (80,2 %) geimpft, 9 (8,1 %) nicht geimpft und bei
13 (11,7 %) der Impfstatus unbekannt. Von den 89
geimpften Kindern hatten 51 PCV-13 erhalten, 3 PCV-

10 und 1 Kind verschiedene Impfstoffe; bei 34 war
der Impfstoff nicht angegeben. 12 Kinder hatten je
4 Dosen erhalten, 41 je 3 Dosen und 4 Kinder <3 Do-
sen; bei 32 Geimpften fehlten die Angaben zu den
Impfdosen).

Im SJ 13 lagen 27 Serotypennachweise von 26
Kindern mit S. pneumoniae -PPE/PE vor (5 ohne kli-
nische Daten), davon 22/27 (81,5 %) ST3, 3 (11,1 %)
ST8, 1(3,7 %) ST22F, und 1 (3,7 %) ST33F.Von 22 Kin-
dern mit ST-Nachweis und klinischen Angaben waren
11 geimpft, davon waren 8/11 (72,7 %) Impfdurch-
briiche (vollstandig geimpft mit einem den Serotyp
enthaltenden Impfstoff), alle mit ST3.

Schlussfolgerungen
Im SJ 13 (2022/23) stieg die Gesamtinzidenz der
Kinder mit PPE/PE auf das 2,3-fache der bisherigen
Maximalinzidenzim vorpandemischen SJ 10.Im Ver-
gleich zum Vorjahr SJ 12 (2021/22), in welchem pan-
demische Praventionsmalinahmen noch zum Teil
implementiert waren, lag die Inzidenz 3,4-fach hoher.
Der aul3ergewdhnliche Anstieg der Fallzahlen istam
ehesten auf reduzierte Herdenimmunitat aufgrund
der durch die pandemischen Praventionsmaf3nahmen
verringerter Zirkulation der verschiedenen respi-
ratorischen Erreger in den ersten beiden Pandemie-
jahren zurlickzufihren.

Demographische Charakteristika, klinische Befun-
de und Outcome der Kinder im SJ 13 entsprachen
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Tab. 3: Bakterielle Erreger bei 1240 in die Studie eingeschlossenen Kindern mit PPE/PE und positivem Erregernachweis (n=1385
Erreger) aus Blut/Pleurapunktat, Giber 13 Studienjahre (10/2010-06/2023).

Kinder mit mind. Kinder mit PPE/PE Kinder mit PpE/pE | _KInder mit PRE/PPE
Studienjahr 1 bakteriellen Erreger mit S. pneumoniae# mit S. pyogenes* Erregern
* *
N (%) n (%) n (%) n (%)*
1(2010/11) 67 (100) 45 (67,2) 6(9,0) 16 (23,9)
2(2011/12) 66 (100) 38(57,6) 8(12,1) 20(30,3)
3(2012/13) 84 (100) 35(41,7) 20(23,8) 29 (34,5)
4(2013/14) 52 (100) 20(38,5) 11(21,2) 21 (40,4)
5(2014/15) 54 (100) 21(38,9) 13 (24,1) 20(37,0)
6(2015/16) 90 (100) 28 (31,1) 35(38,9) 27 (30,0)
7 (2016/17) 91 (100) 38 (41,8) 18(19,8) 35(38,5)
8(2017/18) 93 (100) 30(32,3) 30(32,3) 33(35,5)
9(2018/19) 86 (100) 33(384) 25(29,1) 28 (32,6)
10 (2019/20) 122 (100) 50 (41,0) 45 (36,9) 27 (22,1)
11(2020/21) 17 (100) 5(29,4) 0() 12 (70,6)
12(2021/22) 82 (100) 49 (59,8) 3(3,7) 30(36,6)
13 (2022/23) 336 (100) 111 (33,0) 169 (50,3) 56 (16,7)
Gesamt 1240 (100) 503 (40,6) 383 (30,9) 354 (28,5)

* Prozentangaben beziehen sich auf die jeweilige Gesamtanzahl pro Studienjahr

# Bei Mehrfachinfektion wurde S. pneumoniae bzw. S. pyogenes als fiihrender Erreger gewertet

weitgehend den Befunden des letzten prapandemi-
schen Studienjahres (SJ 10), bei dhnlichem medianen
Patientenalter von 4 Jahren (SJ 10 vs. SJ 13: Er6ffnung
Pleuraraum 82 % vs. 86 %, intensivstationare Behand-
lung 69 % vs.74 %, mediane Dauer Krankenhausauf-
enthalt 17 Tage vs. 16 Tage).

S. pneumoniae-assoziierte PPE/PE zeigten eine um
das 2,1-fache héhere Inzidenz im Vergleich zum pra-
pandemischen Maximalwert (SJ 10). Wie in den letz-
ten prapandemischen Jahren war ST3 mit ca. 82 %
deram hdufigsten detektierte Serotyp; alle Impfdurch-
briiche in SJ 13 waren auf ST3 zurlickzufiihren.

Bei S. pyogenes-assoziierten PPE/PE kam es zu ei-
nem Anstieg der Inzidenz in SJ 13 um das 3,6-fache
zum prapandemischen Maximalwert von SJ 10; damit
war S. pyogenes der haufigste mit PPE/PE assoziierte
Erreger im SJ 13. Einzelne sehr schwere Verldufe bei
Kindern mit PPE/PE waren v.a. mit S. pyogenes asso-
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Ziiert; ein weiterflihrender Vergleich von 211 Kindern
mit prapandemischen S. pyogenes-PPE/PE (SJ 1-10)
zu 172 Kindern in SJ 11-13 ergab jedoch keine signi-
fikante Zunahme im Schweregrad [5].

Die Weiterfiihrung der PPE/PE-Surveillance erm&g-
licht die Abschatzung von Serotypen-Replacement
und deren Auswirkung auf die Impfpravention sowie
von weiteren Verschiebungen im bakteriellen Erre-
gerspektrum. Fiir das erste nachpandemische SJ 14
(2023/24), zeichnet sich zwar ein Riickgang der pa-
diatrischen PPE/PE im Vergleich zum auBergewdhn-
lichen SJ 13 ab, jedoch setzt sich der seit 2014/15
beobachtete prapandemische Anstieg der PPE/PE
weiter fort. Eine weitere Surveillance ist sowohl im
Hinblick auf die Zunahme von S. pyogenes assoziier-
ten PPE/PE als auch hinsichtlich der hdaufigen Impf-
durchbriiche bei S. pneumoniae- assoziierten PPE/PE
dringend erforderlich.
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Zusammenfassung

Gegen die SARS-CoV-2-Pandemie gerichtete, nicht-
pharmazeutische PraventionsmalBnahmen in den
Studienjahren 2020/21 und 2021/22 hatten als Ne-
beneffekt zundchst zu einem starken Riickgang der
Inzidenz komplizierter parapneumonischer Pleura-
erglisse und Pleuraempyeme (PPE/PE) bei Kindern
gefiihrt.

Im letzten pandemischen Studienjahr 2022/23 kam
es zu einem aullergewohnlich starken Wiederanstieg
der PPE/PE-Gesamtinzidenz (10,3-fach im Vergleich
zum ersten und 3,4-fach im Vergleich zum zweiten
pandemischen Studienjahr, bzw. 2,3-fach im Ver-
gleich zur prapandemischen Maximalinzidenz in
2019/20).

Der auflergewohnliche Anstieg in der Saison
2022/23 war bedingt durch starke Wiederzunahme
sowohl von Streptococcus pneumoniae-assoziierten
PPE/PE (2,1-fach zum hochsten prapandemischen
Wertin 2019/20) und insbesondere von S. pyogenes-
assoziierten PPE/PE (3,6-fach zum hochsten prapan-
demischen Wert in 2019/20).

S. pneumoniae Serotyp 3 war auch im SJ 13 der
haufigste Pneumokokken-Serotyp; alle Impfdurch-
briiche waren assoziiert mit ST3.
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Chronisches Darmversagen bei Kindern und Jugendlichen

Victor Bildheim

Hintergrund

Das chronische Darmversagen (CDV) im Kindesalter ist eine seltene Erkrankung und gekennzeichnet durch
eine Reduktion der funktionellen Darmmasse. Folge ist die Unfihigkeit, die fiir Uberleben, Wachstum und
Entwicklung n6tigen Nahrstoffe und Fliissigkeit aufzunehmen, so dass die Notwendigkeit zur kiinstlichen
Erndhrung resultiert [1]. Das Darmversagen ist definiert als Abhdngigkeit von parenteraler Erndhrung fiir >
60 Tage aufgrund einer intestinalen Erkrankung [2]. Haufigste Atiologie bei Kindern ist das Kurzdarmsyndrom
(KDS), gefolgt von Darmmotilitatsstorungen und mukosalen Enteropathien [3,4]. Epidemiologische Daten
zu Inzidenz und Pravalenz sind nur ungenligend bekannt und liegen flir Deutschland nicht vor [5,6]. Die
Pravalenz in Europa wird auf 1.4-5.6 pro 100.000 Kinder geschitzt [7]. Aufgrund verbesserter Uberlebens-
raten auch schwer erkrankter Kinder wird von einer Zunahme des CDV ausgegangen [8,9].

Ziele der Behandlung sind regelrechtes Gedeihen und Entwicklung unter Vermeidung von Komplikatio-
nen sowie das Erreichen der Unabhangigkeit von einer parenteralen Substitution (,enteralen Autonomie”)
[10]. Interdisziplindre Programme der,,Intestinalen Rehabilitation” haben sich dabei als die erfolgreichste
Strategie herausgestellt [11].

Fir Deutschland sind Inzidenz, Ursachenverteilung, Krankheitscharakteristika sowie die initiale Versorgung

— medizinisch-inhaltlich wie strukturell —nicht bekannt.

Fragestellung(en)

Ziel der Studie ist die Erfassung von Inzidenz, Atio-
logie, intestinalen Anatomie, medikamentdser und
ernahrungsmedizinischer Therapie, Komplikationen
sowie der medizinischen Betreuung von Kindern
unter 18 Jahren mit CDV in Deutschland.

Falldefinition

Patienten unter 18 Jahren mit dem erstmaligen Auf-
treten eines CDV, im Sinne des Bedarfs einer paren-
teralen Ernahrungstherapie fiir mehr als 60 Tage bzw.
erwartungsgemall mehr als 60 Tage.

Vorlaufige Ergebnisse

Fallstatistik

Von Juli bis Dezember 2023 wurden 16 Neu-Diagno-
sen gemeldet, von diesen stehen bei 3 Fallen die
Antwort-Fragebdgen noch aus.

Klinische Charakterisierung

Bei den 13 auswertbaren Féllen handelt es sich um
8 Madchen und um 5 Jungen. Bei 11 Kinder handelt
es sich um Friihgeborene (< 37. vollendete SSW). Das
Schwangerschaftsalter bei Geburt lag zwischen
23 +6 Wochen und 40+0 Wochen und das Geburts-
gewicht zwischen 680g und 3520g. 12 der Kinder
waren zum Diagnosezeitpunkt jiinger als 1 Jahr. Ein
Patient war 14 Jahre alt.
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Die Atiologie des CDV war bei 8 Fillen ein Kurzdarm-
syndrom, bei 3 Fillen eine intestinale Motilitdtsstorung
und bei einem Fall eine mukosale Enteropathie. In ei-
nem weiteren Fall wurde keine Angabe zur Ursache
des CDV gemacht. Die Ursachen fiir das Kurzdarmsyn-
drom fassen sich wie folgt zusammen (Mehrangaben
pro Fall moglich): nekrotisierende Enterokolitis (n=3),
fokale intestinale Perforation (n=1), Gastroschisis
(n=2), kongenitale Darmatresie (n=1), Volvulus (n=2),
Mesenterialischdmie (n=1). Ursachen fir die intesti-
nalen Motilitatsstorungen: Pddiatrische Intestinale
Pseudobstruktion ohne nahere Bezeichnung (n=2),
Zuelzer-Wilson-Syndrom (n = 1). Bei dem Kind mit mu-
kosaler Enteropathie wurde eine Mikrovillése Ein-
schluss-Krankheit (MVID) als Ursache diagnostiziert.

Mindestens ein abdominal-chirurgischer Eingriff
war bei 11 der 13 Kinder notwendig (2 Kinder ein-
malig, 4 Kinder insgesamt 2 Mal und 4 Kinder ins-
gesamt 3 Mal operiert). Bei 9 der 11 operierten Kinder
wurde ein intestinales Stoma angelegt, welches in 4
Fallen bis zum Zeitpunkt der Fallmeldung wieder auf-
gehoben werden konnte.

Die parenterale Erndhrung erfolgte in allen Fallen
Uber einen zentralvends implantierten Hickman-Kat-
heter. 10 der 13 Kinder wurden auch oral erndhrt. Bei
2 der 13 Kinder konnte durch diese oral-enterale Er-
nahrung mehr als 50 % der taglich benétigten Kalo-
rien zugefiihrt werden, was bei den tibrigen Kindern
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nicht moglich war. Bei keinem der Kinder war es im
Verlauf moglich, die parenterale Erndhrung zu be-
endet, 10 der 13 Kinder konnten zum Meldezeitpunkt
jedoch bereits nach Hause entlassen werden.

Bei 3 Patienten trat im Verlauf eine Katheter-asso-
ziierte Sepsis auf. Viermalig wurde au3erdem eine
Hepatopathie und ebenfalls viermalig eine beglei-
tende Gedeihstérung angegeben.

In8von 13 Fallen erfolgte die Behandlung in Kliniken
der universitaren Versorgung, in 5 der 13 Falle in Kili-
niken der Maximalversorgung. Dabei waren jeweils
folgende Fachdisziplinen beteiligt: Kinderchirurgie in
13/13, Neonatologie in 11/13, padiatrische Intensiv-
medizin in 1/13, Allgemeinpadiatrie in 8/13, Kinder-
gastroenterologie 10/13, Erndhrungsberatung bzw.
Diatassistenz in 6/13 und Logopadie in 1/13 Fallen.

Vorlaufige Schlussfolgerungen

Fur Deutschland konnten im Jahr 2023 innerhalb von
sechs Monaten 16 neu-diagnostizierte Falle von chro-
nischem Darmversagen bei Kindern erfasst werden.
Wahrend kein Patient verstorben ist, sind insbeson-
dere Kinderim ersten Lebensjahr betroffen. Haufigs-
te Ursache ist das Kurzdarmsyndrom. Wir fiihren das
breite Spektrum der in die Versorgung involvierten
Fachdisziplinen einerseits auf die vielfaltigen Beduirf-
nisse der Patienten und andererseits auf die Notwen-
digkeit der Multidisziplinaritat zurlick. Die Rate an
Katheter-assoziierter Sepsis, Hepatopathie und Ge-
deihstorung ist bemerkenswert und muss mit fort-
laufender Erfassung beobachtet werden. Die Tatsa-
che, dass der GroB3teil der Patienten zum Meldezeit-
punkt nach Hause entlassen, aber kein Kind von der
parenteralen Erndhrung entwohnt werden konnte,
impliziert unserer Ansicht nach hohe medizinische
Expertenanspriiche fiir die Weiterbetreuung auch an
den ambulanten Sektor.

Zusammenfassung

Fir Deutschland konnten im Jahr 2023 innerhalb von
sechs Monaten 16 neu-diagnostizierte Falle von chro-
nischem Darmversagen bei Kindern erfasst werden,
wobei insbesondere Kinder im ersten Lebensjahr
betroffen sind. Haufigste Ursache ist das Kurzdarm-
syndrom. Der Grof3teil der Patienten konnte zum
Meldezeitpunkt nach Hause entlassen, aber kein Kind
von der parenteralen Erndhrung entwohnt werden.
Das breite Spektrum der in die Versorgung involvier-
ten Fachdisziplinen zeigt die vielfaltigen Bediirfnisse
der Patienten und die dringend notwendige Multi-

disziplinaritat. Es ist zu erwarten, dass diese Studie
im Weiteren bei der Charakterisierung dieser selte-
nen Patientenkohorte hilfreich sein wird.
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