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Prof Dr Dr. D. Adam zum 60. Geburtstag

Mit einer kurzen Darstellung des Curri-
culum @ vitae -gratuliert - unsere  Gesell-
schaft ' Herm  Kollegen . Adam = zum
60. Geburrstag. :

- Geboren am 25, 10. 1935 in'‘Miinchen,
Besuch der Schulen in Miinchen und in
Landaw/Pfalz.  Zunichst ~Studium - der
Pharmazie mit Approbation als Apothe-
ker 1960.:Gleichzeitig und anschliefend
Studium ‘der Medizin in Miinchen ‘vom
Sommersemester 1954 bis zum medizini-
schen Staatsexamen und zur Promotion
zum Dr..med. 1962 in Miinchen, Promo-
tion zum Dr; rer. nat. 1967: :

1965-1969 - Wissenschaftlicher . Assi-
stent “am Max-von-Pettenkofer-Institut
tiir Hygiene .und medizinische Mikrobio-
logie in Minchen, von 1969-1975 Wissen-

schaftlicher Assistent an der Kinderklinik

der Universitat Minchen (Direktor Prof.

 Dr. K. Betke). dort Habilitation 1972 und

Anerkennung als Kinderarzt 1974. Fach-
arzt fiir Mikrobiologie und Infektionsepi-
demiologie 1980 und ‘Arzt fiir klinische
Pharmakologie 1982, = 1978 Ernennung
zum apl. Professor und 1980 zum C3-Pro-
fessor.

Seine ungewohnhch lebhafte wissen-

'schafthche Aktivitit findet Niederschlag

in insgesamt 875 Publikationen. im Vor-
sitz--und - in der’ Moderation  bei
280 Kongressen, in der - Betreuung von
42 Doktoranden (bisher), in der Heraus-
geber-- und . Schriftleitertatigkeit. vieler
Zeitschriften: und in der Mitgliedschaft
von -wissenschaftlichen ‘Fachgesellschaf-
ten. von der Deutschen Geselischaft fiir
Kinderheilkunde bis hin zur American
Society of Microbiology. um nur Eckpfei-
ler zu nennen; Trotz dieses auBerordentli-
chen nationalen und internationalen En-
gagements in der wissenschaftlichen Ar-
beit hat er sich den Verpflichtungen sei-
ner Universitdt und seines Berufstandes
gestellt: er war Prorektor der Ludwig-
Maximilian-Universitdt. Miinchen 1993
und:ist Mitglied im Vorstand der Bayeri-
schen Landesirztekammer, ihrer Ethik-
kommission -und" ihres. Hochschulaus-
schusses sowie Mitglied der Arzneimittel-
kommission der Deutschen Arzteschaft
seit 1994, Auch hier konnten nur einige
seiner 11 (zur Zeit) Funktionen in Institu-
tionen und Verbanden genannt werden. —
Die besten Wiinsche begleiten die unge-
wohnlich lebhaften und engagierten Ak-
tivitdten von Herrn Kollegen Adam.
(XK.v.S)

ESPED-Jahresbericht 1994

M.Bunka. H.J. Cremer, G. Giani, H. Helwig, P.Herzig, R.vonKries, R-Noack.
W.Niirnberger, J. Schéber im Auftrag des ESPED-Beirates?
Zusammengestelit durch R.von Kries, Universitits-Kinderklinik Diisseldorf

Im Jahr 1994 verbesserte sich die Rﬁck— k

laufrate der monatlichen ESPED-Melde-
karten auf 93 %. Diese. Rate ist ebenso

‘hoch wie die vergleichbarer Erhebungs--

* Gefbérdert durch : die . Else-Kroner-Frese-
nius-Stiftung :
2 Prof. Harms (Miinster, Vorsitzender),
Prof. Laaser (Bielefeld). Prof. Giani (Diis-
seldorf). Frau Dr. QueiBer-Luft (Mainz),
Prof. Schulie-Wissermann - (Krefeld), Dr.
Christoffe] “(Diisseldorf), . Prof. = Schmidt
(Disseldorf)

" Aufnahme

systeme in:England und 'in den Nieder-

landen; Eine wesentliche ‘Voraussetzung -
fiir die Etablierung eines flachendecken-

den . Erhebungssystems - fiir seltene Er-

krankungen, die obligat zur stationdren

in ~ Kinderkliniken . fithren,

wurde somit geschaffen — allen an der Er-

hebung teilnehmenden Kollegen sei an
dieser Stelle sehr herzlich gedankt.

Bei dieser insgesamt so erfreulichen
Entwicklung sind einige regionale Unter-
schiede jedoch  bemerkenswert: Die
héchsten Riicklaufraten ‘wurden in den
neuen Bundeslindern erreicht. wahrend
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Abb.1. Regionale Verteilung der Riicklauf-
raten der monatlichen ESPED-Karten

in Hamburg die geringste Beteiligung zu
verzeichnen  war "(Abb.1). 7 Kollegen

" konnten bislang ‘noch nie fiir die Mitar-

beit gewonnen werden, 10 haben im Jahr
1994 ‘mehr als 6-mal die  Meldekarte
nicht zuriickgesandt.-Zum Teil handelte
es sich hierbei um Kollegen aus universi-
tdren Einrichtungen, die im besonderen
MaBe zur Forschung berufen und ausge-
stattet sind. '

“Zur Begriindung ‘der Nichtteilnahme
wurde auf eine befiirchtete Uberlastung
der Mitarbeiter durch die:auf die Mel-
dung - folgenden - Erhebungsfragebdgen
verwiesen, Die jahrlich durchschnittliche
Zahl der Meldungen der Adressaten im
Verteiler {in vielen Kliniken werden mo-
natlich. mehrere Kollegen angeschrieben)

ist in Abb.2 dargestelit: nur 15 Kollegen-

melden pro Jahr 12 Fille und mehr, d.h.
durchschnittlich nur einen Fall pro Monat.

Die Berechnung valider Erkrankungs-
inzidenzen bzw. Priivalenzen ist das Ziel
mehrer ESPED-Studien. Hierzu ist eine
zumindest anndhernd ;,vollstindige® Er-
fassung aller interessierenden Fille not-
wendig. Der regional sicher noch verbes-
serungsfdhige Riicklauf der. Erhebungs-
karten ist hierfir jedoch nur eine Voraus-
setzung. Zusdtzlich ‘notwendig sind die

" Uberpriifung und Bestitigung der gemel-

deten Erkrankungsfiille anhand der Erhe-
bungfragebtgen. Fiir die in Diisseldorf
koordinierten Studien {Vitmain-K-Man-
gelblutungen, Syst. * Hib-Infektionen,
Neonatale Thrombosen. Syst. Meningo-
kokken-Infektionen, Komplikationen bei
Pertussis-Erkrankungen, Diabetes melli-
tus bei Kindern unter 5 Jahren (ACE-Ge-
biet: unter 15 Jahren)) betrug der Riick-
lauf der Fragebsgen 91,5-100 % (Median

93,3 % ). Nicht Identifizierbarkeit des ge-. -

meldeten Falls wurde hiufig als Grund
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Abb.2. Aufwandsverteilung der Kliniken fiir ESPED-Meldungen 1994

tiir - die - Nicht-Riicksendung des  Erhe-
bungsbogens angegeben. Hilfreich kénn-
te zur Fall-Wiederfindung der abtrenn-
bare Teil der Meldekarten ,FUR IHRE
UNTERLAGEN" sein, der Ihnen Platz
fir. Angaben der gemeldeten Patienten
freihilt {Erkrankung, Namen, Patienten-
aor., Geburtsdarum u. 4.). ‘

Eine - Unterschitzung ~ der . realen
Erkrankungsinzidenzen ‘ist jedoch auch
z. B. -durch . .vergessene Meldungen®
moglich.. Um das Ausmal der ,,Unterer-
fassung* abschitzen zu koénnen, wurde in

-England fiir einzelne Erkrankungen die

Volistdndigkeit der Fallerfassung mit ei-
nem ESPED-System mit ,,Capture - Re-
capture®  Methoden  (McCarthy et al:
(1993) .Int -J- Epidemiol 122 : 559) ‘tiber-
priift. Fiir die Anwendbarkeit dieser Me-
thoden ist eine Fallerfassung mit minde-
stens 2 unabhéngigen Systemen notwen-
dig, wobei die Vollstindigkeit der Erfas-
sung durch.z.T. komplizierte statistische
Methoden {iberpriift wird. Hierbei zeigte
sich, -daB -mit aktiven Erfassungs-Syste-
men wie ESPED je nach Erkrankungsart
72-94 % der tatsdchlichen Fille erfaBt
wurden . (Ades et al. (1993) BMJ
306 : 1296, Wadsworth et al. (1995) BMJ
310:700, Levene et al. (1992) Br J Ob-
stet .Gynaecol. 99:607). Fiir die Mehr-
zahl der derzeitig in Deutschland mit ES-
PED erfaten Erkrankungen stehen kei-
ne alternativen Erfassungssysteme zur
Verfiigung. Fiir ausgewihlte Infektions-
krankheiten ‘wie z. B. systemische Hae-
mophilus -influenzae-Infektionen soll je-
doch in Zusammenarbeit mit dem Ro-
bert-Koch-Institut  Berlin  eine - Validie-
rung der Vollstidndigkeit der ESPED-Da-
ten versucht werden.

Ab 1994 wurden basierend auf mit der
ESPED-Erhebung - gesammelten Daten
bislang 8 Vortrige auf nationalen Kon-
gressen {Deutsche Gesellschaft fiir Kin-

derheilkunde .Hannover, Deutsche Ge-

sellschaft fiir Pédiatrische Infektiologie-
Jahrestagung “in. Saarbriicken) —sowie
3 Vortrige auf internationalen Tagungen
gehalten. Als Publikationen in internatio-

nalen . Zeitschriften erschienen  bislang
3 Mitteilungen (Lancet, BMI). Eine wei
tere Arbeit ist bereits zur Publikation ir
der ‘Monatsschrift fiir Kinderheilkunde
angenommen. 4 Publikationen fiir inter
nationale Zeitschriften sind in Vorberei:
tung. ,

" Fiir. die langfristige Etablierung. des
ESPED-Erhebungssystems in- Deutsch:
land ist eine Sicherung der Finanzierung
notwendig. Die Kosten der. ESPED-Er-
hebung ~wurden * bislang . iiberwiegend
durch  eine - Anschub-Finanzierung aus
der Fresenius-Kroner-Stiftung getragen.
Langfristig werden die laufenden Kosten
fiir -~ Aussendungen, - Nachfragen  etc.
durch die Nutzungsgebithren von derzei-
tig 5000 DM pro Jahr pro Projekt ge-
deckt werden konnen. Fur die Personal-
kosten wurden Industriespenden einge-
worben.  durch die: eine ‘Sicherung bis
Ende 1995 moglich wurde. Es wird ange-
strebt, durch eine Vernetzung mit dem
Robert-Koch-Institut eine langfristige Si-
cherung ‘der Finanzierung der Personal-
kosten zu erreichen.

FSME-Erkrankungen
{1.7. 1894-31.12. 1994) .

Uber die Epidemiologie der Friihsom-
mer-Meningoencephalitis (FSME) sowie
iiber deren Verlaufsformen im Kindesal-
ter existieren  keine aktuellen Daten in
Deutschland.  Es - erfolgten  im  Unter-
suchungszeitraum - 26 Meldungen - aus
10 Einrichtungen. Von 2 Kliniken ‘mit je
1 Meldung stehen Riickantworten aus.
Nach  Abzug. von 8 Fehlmeldungen (4
»versehentliche” Meldungen, 3 abakte-
rielle ‘Meningitiden bei komplett gegen
FSME immunisierten Kindern — FSME-
IgM negativ, FSME-IgG positiv, 1 Borre-
liose) und einer Doppelmeldung :verblie-
ben 15 Kinder in. der ‘Auswertung -
7 Médchen ‘und 8 Jungen im ‘Alter von
4-14 Jahren. : ‘
Koptschmerzen und Fieber waren die

. dominierenden Anfangssymptome. Uber



ein folgendes beschwerdefreies Intervall

wurde nicht bei allen Patienten berich-
tet. Mit “einer zumeist meningitischen
Symptomatik erfolgte die stationéire Auf-
nahme, die Meningitis wurde bei allen
Patienten bestitigt. Bei 8 Kindern verlief
die Erkrankung unter- dem Bild einer
aseptischen Meningitis, bei 5 Patienten
handelte es sich um eine leichte bis mit-
telschwere Encephalitis, 2 Kinder hatten
myelitische Symptome.

14 der 15 Kinder wurden im guten All-
gemeinzustand und unauffilligem neuro-
logischen Befund entlassen. Mehrere die-
ser Kinder wiesen zu diesem Zeitpunkt
noch deutliche, kontrollbediirftige EEG-
Verdnderungen auf. Bei einém Midchen
mit einer Encephalomeningomyelitis
kam es zu einer Defektheilung - Hemipa-
rese, organisches Psychosyndrom. FSME
spezifische IgM-Antikorper waren bei al-
len Kindern im Serum nachweisbar, IgG-
Antikorper fanden sich bei 13 Patienten.
Nur bei 7 Kindern wurden FSME-Virus-
Antikdrper auch ‘im Liquor untersucht
und -nachgewiesen (FSME-IgM). Eine
spezifische, intrathekale Antikorpersyn-
these ‘konnte bei 3 Patienten ermittelt

~ werden, bei den {ibrigen Kindern erfolgte
diese Untersuchung leider nicht.

Zeckenstiche ~waren ~bei 6 Kindern
“nicht ‘erinnerlich:: Die vermutlichen In-
fektionsquellen waren die bekannten En-
-demiegebiete in Baden-Wiirttemberg (10
im Freiburger Raum, Schwarzwald) und
in Bayern (3). Ein Patient infizierte sich
in ‘Tschechien, ein 7jdhriges “Midchen
aus der Greizer Region in Thitringen.

Keines der erkrankten Kinder hatte
eine FSME-Schutzimpfung erhalten.

Schwere Verlaufsformen sowie auto-
chthone Erkrankungen in den bisher la-
tenten - Naturherden - Ostdeutschlands
sind relativ selten “aber moglich. Zur
FSME-Impfindikation ergeben sich vor-
erst keine neuen Aspekte. Die Erhebung
wird 1995 fortgesetzt. :

Studienleiter:

Dr. R. Noack, Klinikum Buch, Institut fiir
Infektiologie, Mikrobiologie und Hy-
giene, WiltbergstraBe 50, D-13122 Berlin

Prof. Dr. Lenard, Medizinische Einrich-
tungen der. Heinrich-Heine-Universitit
Disseldorf, Kinderklinik, ~ Postfach
101007, D-40001 Diisseldorf

Systemische Haemophilus-
influenzae-Infektionen
{1.1.1994-31.142. 1994)

1994 wurden 72 systemische Haemophi-
lus-influenzae-Erkrankungen gemeldet.
Fiir 68 Meldungen wurden  Fragebogen
zurlickgesendet, so daB nach Abzug von
Doppelmeldungen und Meldungen, die

die Falldefinition nicht erfiillten, 65 Fille
analysiert werden konnten. Die systemi-
schen Haemophilus-influenzae-Meldun-

~gen fiir die Jahre 1993 und 1994 sind in

Tabelle 1 gegeniibergestellt.

" In der fiir internationale Vergleiche
besonders “interessanten . Gruppe - der
Kinder in den -ersten 5 Lebensjahren
wurden insgesamt - 39 Fille, davon
36 Meningitiden - beobachtet. - Bezogen
auf die Bevolkerungszahlen fiir Kinder
in den ersten 5 Lebensjahren, ergab sich
somit - eine " Inzidenz ' von 1,36/100000
(Meningitis 0.83/100000), die damit fast
sa.niedrig wie in Finnland, dem Land
mit der lingsten Erfahrung mit der Hib-
Impfung, liegen. 36/635 Erkrankungen be-
trafen 1994 mindestens einmal Hib-ge-
impfte Kinder (1993 29/122). Die Mehr-

- zahl der trotz ein- oder zweimaliger Im-

pfung” erkrankten Kinder hitte zum
Zeitpunkt der Erkrankung ‘nach den
STIKO-Empfehlungen bereits die zwei-
te bzw. die Booster-Impfung erhalten ha-
ben sollen. Der Anteii der Fille mit Kap-
seltypisierung stieg von 17/122 Fillen in
1993 (Typ b 15/17) auf 31 in 1994 (Typ b
29/31). ‘

Eine weitere Reduktion der Rate von
systemischen Haemophilus-influenzae-
Erkrankungen “in Deutschland ist nur
durch konsequente Einhaltung der emp-
fohlenen Impftermine und Einsatz der
Impfung bei allen infrage kommenden

‘Kindern moglich. Die regelmaBige Kap-
-seltypisierung = bei ‘allen systemischen

Haemophilus-influenzae-Erkrankungen
wird zunehmend wichtiger: Nur so lassen

sich die durch die Hib-Impfung sicher

verhinderbaren Typ b-Fiille von anderen
nicht verhinderbaren Fillen differenzie-
ren. In den kommenden Jahren muB mit
einem zunehmenden "Anteil ‘von nicht
durch den Kapseltyp b verursachten Fil-
len gerechnet werden, wobei moglicher-
weise auch die absolute Rate der nicht
durch den Kapseltyp b verursachten Fil-
le zunehmen konnte.

Studienleiter:
Prof. Dr. H. Helwig, St.-Josefs-Kranken-

haus, Fachabteilung fiir Kinderheilkunde |

und Jugendmedizin, Hermann-Herder-
StraBe 1, D-79104 Freiburg

Tabelle 1

Systemische Haemophilus-influen-
zae-Erkrankungen in Deutschiand
(ESPED-Erhebung bis zum 31.5. 95)

1993 1994
Epiglottitis 19 9
Meningitis 83 39
Andere 20 17
Summe 122 65
Todesfalle 3 3

Prof. Dr. R.von Kries, Medizinische Ein-
richtungen der Heinrich-Heine-Universi-
tdt  Diisseldorf, Kinderklinik, Postfach

101007, D-40001 Diisseldorf

Diabertes bei Kindern unter
5 Jahren :
{1.1. 1994-31.12. 1994)

I. Schéitzung der Inzidenz in
Deutschland

Im ‘Erhebungszeitraum 1994 wurden 288

Neuerkrankungen des insulinpflichtigen
Diabetes mellitus bei Kindern vor. dem
5. Geburtstag gemeldet. Bei 284 Meldun-
gen konnte durch den Fragebogen das
Alter der Kinder und der Zeitpunkt der
Erstmanifestation verldBlich = bestimmt

- werden. Die auf der Basis dieser gesicher-

ten Fallmeldungen berechnete ‘Inzidenz
liegt- mit 6,6/10° [Cl 5.8~7.3] leicht iiber
dem -fiir: 1993 ermittelten Wert. (Tabel-
le 2). : ‘

Eine . Fortfithrung  der ‘Datensamm-
lung erscheint notwendig, um fiir die ~
Bundesrepublik einen zeitlichen Trend in
der Diabetesinzidenz evaluieren zu kén-
nen.

//. Fall-Kontroll-Studlie zu Risikofaktoren
(1.7.1992-31.12. 1994)

Ziel dieses Vorhabens, dessen Realisie-
rung .durch eine’ Forderung der Deut-
schen . Forschungsgemeinschaft ~ermog-
licht wird, ist die Quantifizierung von

Tabelle 2
inzidenz des IDDM bei unter Sjshrigen
1993 1994
Inzidenz +95% Konf. Int. .- Inzidenz 95 % Konf. Int.
f {pro 100000) {pro 100000} {pro.100000) {pro 100000)
Neue Lander 8,3 4,5-8,1 6,5 4,6-8,5
Alte Lander 6,0 5,2-6,8 6,6 5,7-7,4
BRD gesamt 8,1 5,3-6,8 . 6,6 5,8-7,3
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nicht-genetischen Risikofaktoren fiir die
Ausbildung eines Diabetes bei unter
5Jahrigen. Das Projekt ist als Fall-Kon-
troll-Studie konzipiert. Dazu. -werden
durch einen an Eltern verschickten Fra-
gebogen retrospektiv Parameter der friih-
kindlichen Ernahrung, - der Impfstatus,
durchgemachte “Kinderkrankheiten, - die
Haufigkeit von Infekten, die Exposition
gegeniiber psychischem Stref, eine even-
tuelle familidre Belastung durch Diabe-
.teserkrankungen und sozio-dkonomische
Risikofaktoren erfaBt.

Im  genannten - Studienzeitraum

konnten 423 Eltern (73 %) betroffener -
Kinder flr die Studienteilnahme gewon-

nen .werden. Mit Hilfe der Einwohner-
meldedmter konnten .zu 409 diabeti-
schen Kindern Kontrollen gezogen wer-
den, die mit dem jeweiligen ,Fall’ in
Geschlecht, Wohnort und Alter iiber-
einstimmen,

Wir mochten auf diesemm Weg allen
beteiligten Kollegen fiir Ihre engagierte
Mitarbeit unseren Dank aussprechen.

Studienleiter:

Prof. Dr. G.Giani, Dr. P.Herzig, Diabe-
tes-Forschungsinstitut, - Abt." Biometrie
und. Epidemiologie,” Auf’m  Hennekamp
65. D-40225 Diisseldorf

‘Inzidenz des Typ | Diabetes bei -
Kindern unfer 15 Jahren
C{1.1.1994-31.142. 14994)’

Im Erhebungszeitraum 1994 wurden in
der 'EURODIAB.  ACE-Studienregion
Disseldorf 47 Manifestationen des Typ T
Diabetes bei Kindern vor dem 13. Ge-
‘burtstag . gemeldet. Bei 45 Meldungen
konnte - anhand :des ‘Klinikfragebogens
das Manifestationsalter sowie der Zeit-
punkt der Manifestation verldBlich be-
stimmt werden.

Zur Vahdlerung der ESPED Fallmel-
dungen im Erhebungszeitraum 1993 wur-
de eine retrospektive Befragung nieder-
gelassener Arzte durchgefiihrt. Bei insge-
samt 63 - gesicherten NeuerkranKungen

des Typ I Diabetes im Jahr 1993 wurde

nach .der Capture-Recapture-Methode
fir ESPED eine Erfassundsquote von

77 % . geschitzt,  die =~ gemeinsame
Erfassunasquote fiir beide Datenquellen
betrug knapp 90 %.

Auf der Basis dieser gesicherten Fall-
meldungen ergeben sich die in Tabelle 3
dargestellten altersspenﬁschen Inzidenz-
schitzungen - {Populationsdaten . vom
31.12.1993):

Die Ergebnisse bestiitigen die aus an-
deren  Studien - ‘bekannte . zeitliche

- Schwankung der Diabetesinzidenz. Fiir
eine verldBliche Beurteilung eines zeitli-
chen Trends erscheint eine kontinuierli-
che Fortsetzung der Datenerhebung un-
bedingt erforderlich.
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Tabelle 3

Inzidenzschatzungen des Typ-l-D:abetes

Manifestationsalter lnzidenz‘ (95 %-Konfidenzintervall)
{[Jahre] {pro 100000 Personenjahre]
1993 1994
0- 4 8,5(.4,3-147) 8,5(.4,3-147)
5-9 15,9 9,7-24,1) 8,41 4,1-14,5)
10-14 24,0{16,1-34,1) 17,6 (10,9-28,5)
0-14 15,7 (12,0-20,1) 11,2( 8,1-15,0)
Studienleiter: es sich um ein erworbenes Undine-Syn-

Prof. Dr. G.Giani. Dipl.-Math. J. Rosen- :

bauer (Arzt). Diabetes-Forschungsinsti-
tut, Abt. Biometrie und Epidemiologie,
Auf'm Hennekamp 65. D-40225 Diissel-
dorf

Undine-Syndrom

"{1.1.1994-31.12. 1994)

Im' Jahre 1994 wurden = insgesamt
20 Kinder - mit - der, :Verdachtsdiagnose
»Undine-Syndrom™ 'gemeldet.. Von den
daraufhin ausgesandten Fragebogen wur-

den 2 nicht beantwortet. In 6 Fillen han-

delte es sich . um Fehlmeldungen
(4 Sauglinge mit gehéuften nichtlichen
Apnoen, 1 Kind mit primirer. muskulé-
rer. Erkrankung.: 1 Kind ' mit: ponto-
cerebelldrer Dyspiasie und diffuser hirn-
organischer . Erkrankung).. In 6 Fillen
handelte. es sich um Doppelmeldungen
das heiBt -diese Kinder waren im glei-
chen Jahr in verschiedenen Kliniken sta-

. tiondr betreut worden. Zieht man die feh-

lenden Riickmeldungen, die Doppelmel-

~dungen und die Fehldiagnosen von den

20 gemeldeten Undine-Kindern ab, so
bleiben fiir das Jahr 1994 6 Fille mit si-
cherem ‘Undine-Syndrom iibrig, welche
bisher durch die ESPED-Studie nicht er-
faBt wurden: Von diesen 6 Kindern wur-
den 2 im Jahre 1994 geboren. Wiirde
man die Inzidenz des Undine-Syndroms
allein auf den Daten des Jahres 1994 be-
rechnen wollen, so ergiibe sich nur eine
Inzidenz von ca. 1/400000. Da8 die kon-

genitale Schlathypoventilation in der Tat.

haufiger anzutreffen ist, zeigt die Zusam-

‘menschau der Jahre 1992 bis 1994.

Inzidenz und Fré valenz in den Jahren
1992-1994

Seit Beginn der ESPED-Umfrage wur-
den 47 gesicherte Fille von Undine-Syn-
drom gemeldet. Da in dieser Zahl 5 italie-
nische Kinder ‘enthalten sind, reduziert
sich die Privalenz des Undine-Syndroms
in Deutschland auf 42 Kinder.

13 dieser Kinder wurden in den Jahren
19921994 geboren. nur in 1 Fall handelte

drom {nach Meningitis). In 12 Fillen war
die Symptomatik seit Geburt aufgefallen.
Im gleichen Zeitraum wurden laut Anga-
ben des Statistischen Bundesamtes in der
BRD 2377000 Kinder geboren. Dies er-
gibt eine Inzidenz von ca. 1/200000. Man
kann also davon ausgehen. dafl pro Jahrin
Deutschland ‘34 Kmder mit kongenita-
lem Undine-Syndrom geboren werden

Therapie der Kinder mit Undine-
Syndrom

Die folgende Tabelle zeigt die verschie-
denen  Moglichkeiten zur Therapie der
nichtlichen Hypoventilation. :

Am hiiufigsten eingesetzt wird der Heim-

Tabelle 4 :
Therapie bei Undine-Syndrom

. ~Anzahl
n=42)

- Heimrespirator 17
Zwerchfellschrittmacher 18-
Negativ-Druck-Respirator 3
Oy-Inhatation -
Maskenbeatmung -
Verstorben

respirator. - (Positiv-Druck-Respirator),
zusammen mit einem Tracheostoma. Fast
gleichhdufig wird der Zwerchfellschritt-
macher . (Elektrostimulation ‘des: Nervus
phrenicus) zur Unterstiitzung der Eigen-
atmung benutzt. Bei den klemeren Kin-
dern ist bei Verwendung des Zwerchfell-
schrittmachers .ein Tracheostoma erfor-
derlich :(9mal). Bei den ‘groBeren Kin-
dern (7mal) "arbeitet der Zwerchfell-
schrittmacher * -zufriedenstellend - auch:
ohne Tracheostoma. In 3 Fillen erfolgt
die néchtliche Atemhilfe mit einem Ne-
gativ-Druck-Respirator, in allen 3 Fillen
ohne ‘Tracheostoma. In 3 Fillen ist die
nichtliche - O,-Inhalation. zur. Vermei-.
dung einer Hypoxie ausreichend.
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Ausblick

Eine genauere Analyse der umfangrei- -

chen - Erhebungsbbgen,  welche ‘noch
nicht .abgeschlossen ist, wird weiteren
AufschiuB zur Symptomatik und zu den
Begleiterkrankungen des Undine-Syn-

droms ergeben. Zu letzterem ziihit vor al-

lem der Morbus Hirschsprung und Au-
genmotilitdtsstdrungen.

Studienleiter:

Prof. ‘Dr. J.Schober, Kmderkhmk an der
“LachnerstraBe,

Lachnerstrae 39, D-
80639 Miinchen SRR

Systemische Neisseria-
Meningokokken-Infektionen

- {1.7. 1994-31. 12, 1994)

Bis zum 31.12. 1994 wurden 150 Erkran-
kungsfille gemeldet und 139 (93 %) be-
antwortete Fragebdgen zuriickgeschickt.
Zwei von 139 auswertbaren Fillen betra-
fen Kinder mit schweren Grundkrankhei-
ten (z.B. Zustand nach Knochenmark-

transplantation), die deshalb in der weite-

ren Auswertung nicht beriicksichtigt wur-
den.

Bei 22 von 137 Kindern war eine in- -

tensivmedizinische Behandlung notwen-
dig (Beatmung, Dialyse und/oder Kate-
cholamintherapie); trotz -aller -durchge-
fiihrten MaBnahmen sind 8 von .diesen
Kindern verstorben. /(36 %).  Bei ‘einem
Kind - waren ~chirurgische “Korrekturen
(Amputation  sdmtlicher Fingerendglie-

“-der) nach Hautnekrosen erforderlich.

Die ‘Altersverteilung ' ~der. Erkran-
kungshdufigkeit zeigte erwartungsgemif
einen Gipfel im ersten Lebensjahr {46/
137 Erkrankungsfillen). Letale
Erkrankungsausgdnge wurden nicht nur

“im ersten - Lebensjahr (n = 2) sondern

auch im Kleinkindesalter (n =6) beob-
achtet. Die Mortalitit in der Alters-
gruppe vom zweiten bis zum sechsten Le-

- bensjahr war mit 1,2% gegeniiber 43 %

im Sduglingsalter unerwartet hoch.

Der ‘Schweregrad der . Infektionen
wurde mit ‘dem Neisseria-Sepsis-Index
(NESI; Niirnberger et al. 1995, ‘ims
Druck) ermittelt.-Dieser wird bei statio-
nédrer Aufnahme des Kindes aus den Pa-
rametern Herzfrequenz, mittlerer arteri-
eller Blutdruck, BaseniiberschuB (kapil-
lirer Saure-Basen-Status) und  akutes
Auftreten - flichenhafter Hautblutungen
und/oder -nekrosen errechnet.

Fiir-83 Erkrankungsfille konnte der
NESI-Score - errechnet ~werden. . Der
NESI-Score erlaubte eine gute Identifizie-
rung von Kindern, die im weiteren Verlauf
einer intensivmedizinischen : Betreuung
bedurften (Score > = 3; Sensitivitit 63 %:;
Spezifitit 82 %) sowie von Kindern mit [e-
talem Erkrankungsausgang {Score > = 5;
83 % Sensitivitit, 94 % Spezifitit).

Tabelle 5

Zuordnung der Meldungen vermuteter Vitamin-K-Mangelblutungen

Zuordnung der Uberpriifbaren Meldungen

Keine Blutung
Blutung in der ersten Lebenswoche

"« Keine gesicherte Vitamin-K-Mangelblutung

« (esicherte Vitamin-K-Mangelblutung
Blutung nach erster Lebenswoche

» -Keine gesicherte Vitamin-K- Mangelblutung
» Vitamin-K-Mangelblutung nach 12. Woche

Z3 spéte Vitamin-K- -Mangelblutung

(8. Lebenstag bis voliendete 12. Lebefiswoche)

Die Erhebung wird bis einschlieBlich
Juni 1995 fortgesetzt. -

Studienleiter: :

Dr. W.Niirnberger, Prof. Dr. U.Géobel,
Medizinische  Einrichtungen der Hein-
rich-Heine-Universitit Diisseldorf, Kin-
derklinik, - Postfach 101007, . D-40001
Diisseldorf

Vitamin-K-Mangelblutungen
{1.1. 1994—31. 12.1994)

‘Die bereits'in dem letzten Jahresbericht

beobachteten Trends - die Beobachtung
einer Hiufung "von spiten Vitamin-K-

Mangelblutungen trotz 2- oder 3 maliger

oraler Vitamin-K-Gabe - konnten fiir
1994 bestiitigt werden. Teilaspekte die-
ser “Erhebung ‘wurden bereits an "ande-
rer Stelle publiziert- (von Kries et al.
Repeated oral vitamin K prophylaxis in
West Germany: acceptance and efficacy.
BMJ - 1995; 310; '1097-8). Fiir das Jahr
1994 ergaben sich 47 Meldungen ver-
muteter . spédter - Vitamin-K-Mangel-
blutungen, -von denen 43 anhand eines
zuriickgesandten . Fragebogens  iiber-
priift - werden konnten. - Die exakten
Zahlen fir die Zeitrdume vom 1.4.
1993-31.12. 1993 und wvom 1.1. 1994~
31.12. 1994 sind in Tabelle 5 oecenuber
geste]lt

Ob durch die Anderung der Empfeh—

. lungen zugunsten einer oralen Vitamin-

K'Prophyla‘(e mit 3x2mg Vitamin K

im Jahr. 1995 eine Abnahme der gesi- .

cherten spéten  Vitamin- K‘\/Iangeiblu-
tungen erreicht wird, ~soll - durch . die
Fortsetzung der Studie im Jahr 1995 un-
tersucht werden. - Eine = weitere Ab-
nahme der Blutungshiufigkeit ist durch
die Einfithrung der M}schmvellemPrdo
paration zu erwarten, - die in - der
Schweiz  bereits = zugelassen  ‘ist... In
Deutschland -ist die Zulassung dieser
Vitamin-K-Priparation - jedoch
nicht erfolgt.

noch .

Anzahi (n)
1.4.-31.12. 83 1.1.-31.12. 94
0 2
8 9
6 6
2 3
22 32
6 12
2 A
14 16
Studienleiter:

Prof. Dr. R.von Kries, Prof. Dr U.Gobel,
Medizinische ~Einrichtungen  der Hein-
rich-Heine-Universitit Dﬁsseldorf, Kin-
derklinik; - Postfach 101007, - D-40001

Disseldorf L

Akutes Nierenversagen
(1.4, 1993-31.12,1994)

Innerhalb des Untersuchungszeitraumes
wurden der ESPED-Zentrale 477 Er-
krankungen aus 112 Kinderkliniken ‘ge-
meldet. 362 Erstmeldebogen wurden zu-
riickgeschickt,. von . denen nach. Aus-
schluB3:von Doppelmeldungen, nicht den
Eingangskriterien entsprechenden Mel-
dungen “und  Erkrankungen -auferhalb
des Erhebungszextraumes 313 Fille aus-
gewertet wurden. Von den Verlaufsbo-
gen 3 Monate ‘nach Erkrankungsbeginn
gingen bis jetzt 174 bei uns ein.

Anhand der vorliegenden Daten er- -

gibt sich folgende Tabelle (Tabelle 6):

Das HUS ist mit 53 % die héufigste
Ursache fiir ein ANV im Kinderalter
(Altersgipfel 1-5 Jahre), gefolgt vom're-
nalen und prirenalen Nierenversagen in
35% ~{Altersgipfel - Neugeborene und
Séduglinge). Eine akute GN fand sich in

10 % der Fille, der Erkrankungsgipfel

liegt -hier zwischen dem 5..und 16. Le-
bensjahr. 84 % der Patienten wurden in
den 14 péidiatrischen Dialysezentren be-
handelt, 23 % aller gemeldeten Kinder
wurden zur Wexterbehandlung verlegt.
Mit - Nierenersatztherapie wurden 206
(66 %) Patienten = behandelt.  Aufge-
schliisselt nach den Grunderkrankungen
zeigt sich, daB am hiufigsten beim HUS

(74 %) ein Dialyseverfahren angewendet

wurde. gefolgt -von der Schockniere
(59%) und der GN (50%).

74 % der an HUS Erkrankten wurden
mit: CAPD und/oder Plasmapherese-be-
handelt, bei der Schockniere kam die a.v.
oder v.v. Hamofiltration in 42 % der Fil-
le zur Anwendung, wihrend bei der GN
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- Tabelle 6 -~
Fa!lmeidungen von akutem Nlerenversagen
Alter HUS Schock-  GN
niere :
0-1 .20 80 0
1-5 117 - 15 .
5-10 23 - 17 15
10-16 7 19 11
Gesamt 167 111 30

% 53 35 10

die Hamodialyse in 63 % das bevorzugte:

Verfahren darstelite. Die Gesamtletalitit
ist deutlich geringer -als vor 20 Jahren
(45 %, Pistor et al. 1978), sie betriigt
nach Auswertung der 313 vorliegenden
Fille 12 % (n = 35). Mit etwa 27 % ist sie
bei der Schockniere am hochsten, beim
HUS betrégt sie 4 % Ein renaler Rest-
schaden wurde ‘bei 13 % der iiber.3-Mo-
nate im Verlauf verfolgten Kinder doku-
mentiert, beim HUS in 7 % der Fille.
Die" vorliegende Studie - gibt - einen
. Uberblick iiber die Epldemxolocle des
ANY -~ bei  Kindern  zwischen :0 und
16 Jahren. Die haufigste Erkrankung ist
das HUS, das Hauptmanifestationsalter
fiir das ANV liegt im Kleinkindesalter.
Die Gesamtletahtat hat'sich-in.den ver-
gangenen 20Jahren ‘dank frithzeitiger
{ <1Tag ab. Erkrankungsbeginn) Verle~
gung in pidiatrische Dialysezentrén und
durch Verbesserung der ‘Dialysetechnik
von 45 % auf z.Z. 12 % senken lassen.
Ein renaler Restschaden wurde bei etwa
13 % der Kinder 3 Monate nach Beginn
-des ANV angegeben. Das ANV ist keine
seltene Erkrankung, bei Kindern, wobei
eine Dunkelziffer bei Neugeborenen und
jungen Sduglingen berucksxchtwt werden
muf. :

Studienleiter:

Prof/ .Dr. K.Pistor, M.Bunka. Kinder-
und Jugendklinik, Krankenhaus Betha-
nien, BethanienstraBe 21, D-47441 Moers

Prof. Dr. P.F.Hoyer, Kliniken der Med.
Hochschule, - Kinderklinik, =~ Konstanty-
Gutschow-StraBe 8, D-30625 Hannover

Kawasaki-Syndrom
{1.1.1994-31. 12.1994)

DieZahl der erfafiten Meidungen von
Erkrankungen an = Kawasaki-Syndrom
tiber die ESPED hat kontinuierlich zuge-
nommen. 1994-wurden ESPED 216 Fille
gemeldet, 211 Fragebdgen wurden zu-
riickgeschickt. Nach Abzug von Fehl-

und Doppelmeldungen konnten fiir 1994 .

198 Fallmeldungen an Kawasaki-Syn-
drom analysiert werden (1993 waren es
180 Fille).
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Nephro-" - -andere Gesamt = %
pathie
0 1 81 26,0
0 0 136. 43,4
1 1 57 18.2
2 0 39 12,4
L3 2 313 .7 1000
1 | :

In 89 % der Fille lag ein komplettes
Kawasaki-Syndrom . (5-6 = Hauptsym-
ptome oder4 Hauptsymptome und Nach-
weis von ‘Aneurysmen), in 11% ein in-
komplettes Kawasaki-Syndrom vor.

Die "Behandlung erfolgte iiberwie-
gend ‘mit einer Kombinationstherapie
von y-Globulin und Aspirin,:wobei der
Therapiebeginn 1993 zu 63 % in der er-

- sten Woche erfolgte, 1994 zu 72 %.

Aneurysmen -fanden sich' im Jahre
1993 in 14.5% der Fille, 1994 in 8,7 %.
Bei Therapiebeginn bereits in der ersten
Erkrankungswoche traten Aneurysmen
in 6 % der Fille auf, bei Therapiebeginn
in: der zweiten Woche bereits in 16 %
und bei Therapiebeginn erst ab der drit-
ten-‘Woche in 67 % (!).:Dies unterstreicht
nachdriicklich die Bedeutung einer frith-
zeitigen Diagnosestellung und damit ei-

-nes raschen Therapiebeginns.

Bei Vergleich von komplettem zu in-
komplettem Kawasaki-Syndrom in .den
Jahren 11993 'und 1994 fanden sich beim
kompletten Kawasaki-Syndrom 'in 11%
der Fille Aneurysmen, beim inkomplet-
ten Kawasaki-Syndrom in 25 % der Fille.
Dieses gehdufte Auftreten von Aneurys-
men bexm inkompletten Kawasaki-Syn-
drom ist wahrscheinlich auf einen verzo-
gerten Therapiebeginn infolge verspite-
ter Diagnosestellung zuriickzufiihren. So
wurden nur 49 % dieser Fille bereits in
der ersten Erkrankungswoche behandelt
gegeniiber 70 % bei Fillen mit komplet-
ten Kawasaki-Syndrom). Hinzu kommt,
daBl 35 % der Kinder mit inkomplettem

Kawasaki-Syndrom sich .im -ersten Le-
bensjahr . befanden - (gegeniiber 20%
beim ~kompletten Kawasaki-Syndrom):
Es ist bekannt, daB Kinder im:ersten Le-
bensjahr vermehrt gefahrdet sind durch’
die  Ausbildung von Aneurysmen Die -
Mortalitit - lag “im - Erfassungszeitraum
1993/1994 bei 0,3 %.

Studienleiter: .
Prof. Dr. H:J. Cremer, Stidtisches Kran-

- kenhaus, Kinderklinik, Am Gesundbrun-

nen 18-20, D-74024 Heilbronn

Prof. Dr. Ch. Rieger, St.-Josefs-Hospital,
Klinik fiir Kinder-. und Jugendmedizin,
AlexandrinenstraBe 5, D-44791 Bochum

Komphkatlonen bei Pertussis-
Erkrankungen
(1.11.1993-31.12, 1994)

Wihrend -~ des . Beobachtungszeitraums
wurden 176 Fille gemeldet. Fir 166 Mel-
dungen ‘erhielten wir die anschlieBend
versandten | Erhebungsbégen - zuriick.
Von diesen waren nach Abzug von Fehl-
bzw. Doppelmeldungen 143 “im Sinne
der -Studie auswertbar.. Bei. 132 von
143 Fallen konnte die Sicherheit der Dia-
gnose Pertussis kategorisiert werden: nur
»charakteristischer* Husten (n = 16). Zu-
siitzlich Lymphozytose > 10000 oder po-
sitive Serologie ‘oder positiver Erreger-
nachweis (n =80). Zusdtzlich Lymphozy-
tose -und_ Serologie ‘und/oder’ Erreger-
nachweis  (n'=39). Das" Spektrum ‘der
Komplikationen korrelierte - nicht  mit
der Sicherheit der Pertussis-Diagnose.
Deshalb werden die Komplikationen fiir
alle Fille gemeinsam dargestellt. Pro
Fall traten haufxg mehrere Komphkano-
nen auf: 119 Pneumonien, 27 beatmungs-
pflichtige Apnoen, 28 cerebrale Kompli-
kationen (Krampfanfille, Enzephalopa-
thien), 44 Sonstige, 4 ‘Todesfille. 46 %
der Fille waren <6 Monate, 85%: der
Fille wurden in den ersten vier Lebens~
jahren beobachtet.
.87 % ~der Fille betrafen Kinder, die
nicht - gegen Pertussis geimpft waren.
55 Kinder mit Pertussis-Komplikationen

Haufigkeiten
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maogliche Zahl der Impfungen nach STIKQ

Abb.3. Mdoglicher Impfstatus bei Kindern mit Periussis-l(omplikationen



_hitten jedoch zum Zeitpunkt der Erkran-
kung bereits vollstéindig geimpft sein kon-
nen (Abb 3).

-Die Studie zeigte, .daB 1. Pertussis
Komplikationen im Rahmen der ESPED

Erhebung erfragbar sind, 2. erhebliche’

Komplikationen wie beatmungspﬂxchtwe
Apnoen und Krampfanfalle/Enzephalo-
pathien nicht selten sind und 3. ein erheb-
licher - Teil dieser Komplikationen bei
~konsequentem Einsatz der Pertussis-Im-
pfung verhinderbar wiren.

Da nach Zulaséung der acelluldren

“Pertussis-Vaccinen mit - einer héheren

Pertussis-Durchimmunisierung zu rech-
nen ist, wird beabsichtigt, die Erhebung
zu den Pertussiskomplikationen als ,,In-
dikator der Wirksamkeit* des Impfpro-
gramms fortzusetzen.

Studienleiter: .
Dr. P.Herzig, Priv.-Doz. . 'Dr.
H.Schroten. Prof. Dr. R.von Kries, Me-
dizinische Einrichtungen der Heinrich-

Heine-Universitit Dﬁsselciorf, Kinder—
klinik, Postfach 101007, D-40001 Diis-
seldorf

Priv.-Doz. Dr. H.J.Schmitt, Johann-Gu-
tenberg-Universitdt Mainz, Kinderklinik,
LangenbeckstraBe 1, D-55101 Mainz

~ Prof. Dr. R, von Kries

Universitéits-Kinderklinik *
Postfach 101007
D-40001 Diusseldorf

D;agnos’mk und Therapie der Hypercholestermamxe bei Kindern

und Ju gendhchen

Empfehlungen der Arbeitsgemeinschaft fir Pédia trische Stomvechse/stdrungen

Zu den hdufigsten angeborenen Stoff-
wechselstdrungen iiberhaupt gehoren die
primir genetischen Formen -der schwe-
ren Hypercholesterindmie, wie die fami-
lidre  Hypercholesterindmie, - der fami-
lidre Defekt des Apoprotein B, polygen
vererbte Hypercholesterinimien und frii-

he Manifestationen der familidr kombi--

nierten Hyperlipiddmie. Schwer ausge-
pra‘rte Hypercholesteriniimien sollten be-
reits im Kindes- und Jugendalter diagno-
stiziert und behandelt werden, da schon
in diesem Alter GefiBlisionen entste-
hen, deren AusmaB mit der Hohe der
LDL-Cholesterinwerte korreliert.

Selektives Cholesterinscreening
bei positiver Familienanamnese P

Kinder mit einer Hypercholesterinimie
zeigen bei der korperlichen :Untersu-
chung in aller Regel keine hinweisenden
Befunde. Die D:aonose kann nur durch
eine Blutuntersuchung gestellt werden.
Bei Vorliegen einer positiven Familien-
anamnese fiir eine schwere Hyperchole-
sterindmie - {(Gesamtcholesterin - = 220
mg/dL bei Kindern) oder fiir Herz- und
GefdBkrankheiten bis zum  Alter von
55 Jahren sollte wegen des hohen Verer-
bungsrisikos bei den Kindern der betrof-
fenen Familie eine Untersuchung auf das
Vorliegen - einer Hypercholesterinamie
durchgefiihirt werden. Fiir ein solches se-
lektives Screening sollte im Niichternzu-
'stand eine Bestimmung von Cholesterin,
Triglyzeriden und HDL-Cholesterin im
Serum vorgenommen und das LDL-Cho-
lesterin nach Friedewald berechnet wer-

den {bei Werten in 'mg/dL: LDL-
Chol. = Gesamtchol. - HDL-Chol - [Tri-
gl/5)). ‘

“ren Famxhenrmtu}xedem z.B.

Ai!gemein‘es
Cholesterinscreening

Die Arbeitsgemeinschaft fiir Pidiatrische
Stoffwechselstorungen - befiirwortet . die
Durchfithrung  einer Cholesterinbestim-

mung als Screeninguntersuchung auf das .

Vorliegen primér genetische Hyperchole-
sterindmien bei‘allen Kindern. Das an ei-
ner positiven Familienanamnese fiir Hy-
percholesterindmie und kardiovaskulire
Erkrankungen = orientierte . selektive
Screening kann nach den Ergebnissen
zahlreicher Studien nur den geringeren
Teil der Kinder mit schwerer Hyperchole-
sterindmie aufdecken. Eine vorhandene
familidre Belastung-ist oft nicht bekannt,

~z.B. weil betroffene Eltern selbst noch in

jungem Alter sind und ihre Hyperchole-
sterindmie noch keine klinischen Manife-
stationen wie z, B. einen Herzinfarkt ge-
zeigt haben, oder weil iiber eine bei ande-
in - der
GroBelterngeneration vorliegende Stoff-
wechselstorung keine Kenntnis besteht.
Eine Diagnose des iiberwiegenden An-
teils der Kinder mit schwerer Hypercho-
lesterindmie kann nur durch ein allgemei-
nes ‘Cholesterinscreening “erreicht wer-
den. Hierzu eignet sich aus Praktikabili-

tits- und - Kostengriinden -am ehesten

eine Bestimmung des Gesamicholeste-
rins im ‘Blut, die aus Kapillarblut unab-
hidngig von der Nahrungszufuhr zu jeder
Tageszeit " vorgenommen werden kann,
Die Untersuchung sollte mdoglichst - bis
zum Schulalter vorgenommen werden.

In Deutschland werden die Kosten fiir
ein allgemeines Cholesterinscreening im
Rahmen der - Kindervorsorgeuntersu-
chung UI0 im 10.-13. Lebensjahr seit
1993 durch die privaten, aber nicht durch
die gesetzlichen Krankenversicherungen
tibernommen. Fiir gesetzlich krankenver-
sicherte Kinder wird neuerdings ein Cho-

lesterinscreening bei der. Jugendgesund-
heitsuntersuchung - J1 'im" 12.-13. Le-
bensjahr angeboten. -

Weiteres diagnostisches
Vorgehen

Bei Kindern mit einem Gesamtcholeste-
rinwert =220 mg/dl (entsprechend etwa
der 95. Perzentile bei Schulkindern in -
Deutschland) ‘wird eine weitergehende
Diagnostik = durchgefiihrt (Tabelle 1).
Eine eingehende Familienanamnese wird
durch eine. Niichternblutentnahme  mit
Bestimmung von Cholesterin. Triglyceri-
den, HDL- und LDL-Cholesterin er-

~glnzt. Bei pathologischem Ergebnis wird

eine ‘Kontrolle ‘innerhalb von 4 Wochen
sowie eine - Familienuntersuchung “auch
bei den-Eltern und Geschwistern vorge-
nommen.

Kinder mit normalem HDL-Choleste-
rin (> 35 mg/dL) sind bei einem LDL-

‘Cholesterin iiber 150 mg/dL in der Regel

behandlungsbediirftig. Bei einem LDL-
Cholesterin zwischen 130 und 150 mg/dL
soll eine Kontrolle innerhalb von ZJah-
ren durchgefiihrt werden. Bei ungewdhn-
lichen ‘Befunden und insbesondere bei
LDL-Cholesterinwerten {iber 250 mg/dL
soll eine Vorstellung des Patienten in der
Ambulanz eines pidiatrischen Stoffwech-
selzentrums erfolgen.

Diéttherag}e

Grundlage der Behandlung der Hyper-:
cho]estermamxe im Kmdes— und Jugend-
alter -ist eine ' Erndhrungsmodifikation.
Erforderlich ist eine gemischte und kind-
gerechte Kost, die eine altersgemiBe En-
ergie- und Nahrstoffzufuhr. . gewihrlei- -
stet. Dabei soll die durchschnittliche Zu-
fuhr gesittigter Fettsduren (besonders in
Mxlchprodukten und Fleischwaren sowie
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