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Im Jahre 2001 wurden zu 14 Erkrankungen Datenerhebungen durchgefiihrt. Insgesamt wur-
den 5419 Karten ausgesendet, von denen 5301 zuriickgeschickt wurden. Das entspricht einer
durchschnittlichen Quote von 97,8%. Nach Bundeslidndern betrachtet ergeben sich Riicklauf-
raten zwischen 86-100%, Median: 99% (Abbildung 1). Von 6 Meldern (1,3%) erhielten wir
keine Karten der 12 Meldekarten zuriick, 427 (94%) sandten regelméBig jeden Monat die
Meldekarten an die ESPED-Zentrale zurtiick.

Im gesamten Jahr wurden 1777 Patienten von 456 Kliniken gemeldet. Das entspricht einem
durchschnittlichen Aufwand von 3,9 Meldungen pro meldendem Kliniker. Die Anzahl der
Meldungen pro Klinik fiir das gesamte Jahr variierte von keiner Meldung (140 Melder) bis zu
28 Meldungen aus einer Klinik. 37 unserer ESPED-Ansprechpartner hatten mehr als 12 Fille
gemeldet (Abbildung 2).

Die Fragebogen-Riickldufe je Studie sind aus Abbildung 3 ersichtlich (min. 50%; max. 99%).
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Allen Kolleginnen und Kollegen in den beteiligten Kliniken gilt - auch im Namen aller Stu-
dienleiter - unser herzlichster Dank. Nur durch Thre stete Mitarbeit ist es moglich, den hier
vorliegenden Jahresbericht zu erstellen.

Intubationsbediirftige RSV-Erkrankungen
(1.1.2000-31.12.2001)

Die Studie wurde im Januar 2000 begonnen mit dem Ziel, die Risikofaktoren fiir schwere und
todlich verlaufende RSV-Infektionen zur Etablierung einer risiko-adaptierten Prévention zu
erfassen.

Bei der ESPED-Zentrale wurden Kinder bis zum vollendeten 3. Lebensjahr gemeldet, die auf
einer Intensivstation einer Kinderklinik intubiert waren entweder auf Grund einer Bronchi-
tis/Bronchiolitis (mit oder ohne Pneumonie) oder Apnoen und mit positivem RSV-Antigen-
Nachweis im Nasopharyngeal- oder Trachealsekret im Zeitraum von 1 Woche vor bis 1 Wo-
che nach Erkrankungsbeginn.



Wihrend dieser 24 Monate erfolgten insgesamt 351 Fallmeldungen: 164 im Jahr 2000, 187 im
Jahr 2001.

Nach Abzug von 32 Fehlmeldungen (Doppelmeldungen, kein RSV-Nachweis, keine Intubati-
on oder kein trachealer CPAP) konnten wir 319 Fille in unsere Studie einschlieen.

In 251 dieser Félle (78,7%) erhielten wir bis zum 30.04.2002 den Fragebogen zuriick, bei 112
Patienten waren die Eltern mit einer Nachbeobachtung unsererseits einverstanden.

2/3 der Patienten waren minnlichen Geschlechts.

Von den Kindern waren 242 beatmet (Dauer: 1-36 Tage; 1 Kind war liber 153 Tage beatmet),
9 erhielten trachealen CPAP (Dauer: 2-5 Tage). Bei 144 der Kinder handelte es sich um Friih-
geborene (23.-36. SSW), 31 hatten einen Herzfehler, 58 eine bestehende BPD.

67 (26,7%) waren durch eine nosokomiale Infektion erkrankt.

16 Kinder sind im Zusammenhang mit der akuten RSV-Erkrankung verstorben. Unter diesen
waren 6 Frithgeborene, 5 hatten einen Herzfehler, 6 BPD, 7 hatten multiple Fehlbildungen, 8
waren nosokomial infiziert worden (Mehrfachnennung).

Die Datenerhebung wird bis zum Juni 2002 fortgesetzt, damit zwei vollstindige Winterperio-
den (2000/2001 und 2001/2002) abgebildet werden kénnen. Der hohe Anteil nosokomialer
Infektionen gibt schon jetzt einen Ansatzpunkt flir unmittelbare lokale Pravention durch Hy-
gienemaf3nahmen.

Studienleiter:
Prof. Dr. med. J. Forster, St. Josefkrankenhaus, Kinderabteilung St. Hedwig, Hermann-
Herder-Str. 1, 79104 Freiburg

Transientes Myeloproliferatives Syndrom (TMD) bei Kindern mit Down-Syndrom
(1.1.2001-31.12.2001)

Im Jahr 2001 wurde 29mal eine Transientes Myeloproliferatives Syndrom (TMD) bei Kindern
mit konstitutioneller Trisomie 21 an die ESPED-Zentrale gemeldet. Eine Meldung stellte sich
als Fehl-, 6 als Doppelmeldung eines in eine andere Klinik verlegten Kindes heraus. Bei 5
Meldungen war es nicht moglich, die entsprechenden Informationen der Kliniken zu erhalten.
Zur Analyse lagen damit 17 klinische Verldufe der Erkrankung vor. 10mal gaben die Eltern
mit einem separaten Einverstidndnis die Moglichkeit, halbjahrlich iiber die/den weiterbehan-
delnde(n) Arzt/Arztin Informationen iiber den klinischen Verlauf - insbesondere iiber die
Entwicklung einer AML - zu ermitteln.

Im Primérfragebogen wurden Informationen zu den ersten 4 Lebenswochen, das typische Al-
ter fiir die Entwicklung einer TMD, erfragt:

Von den 8 Midchen und 9 Jungen kamen 9 als Frithgeborenen (<37. vollendete SSW) und 10
Kinder per Sectio zur Welt. Bereits prapartal war bei 2 Kindern ein Hydrops fetalis und bei 1
Kind ein Aszites gesehen worden. Postpartal wurden zusitzlich bei 3 Patienten ein Perikar-
derguss und bei 1 Patienten ein Aszites nachgewiesen. 12mal war das Geburtsgewicht
>2500g, Smal <2500g. 16 Kinder zeigten eine gute postpartale Anpassung mit APGAR-
Werten >6 , ein Kind <6. 7 der Neugeborenen wurden postpartal intensivmedizinisch betreut.
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Die Variationsbreite der charakteristischen Blutbild-/Laborwertverdnderungen der TMD stell-
ten sich postpartal bis zur vollendete 4. Lebenswoche wie folgt dar:

Tabelle 1
Charakteristische Blutbild-/Laborwertveranderungen der TMD
Maximum Minimum
Leukozyten 178.000/pl 5900/pl
Thrombozyten 225.000/pl 15.000/pl
Hamoglobin 18,2 mg/dl 6,4 mg/dl
Leukamischer* Blastenanteil im Blut 82% 14%
LDH (Wert in 12 Fallen bestimmt) 4812 U/l 762 U/l
Harnsaure (Wert in 8 Fallen bestimmt) 7,7 mg/dl 0,5 mg/di

Bei 6 von 15 Kindern, fiir die der komplette Datensatz vorlag, waren schon am Ende der 4.
Lebenswoche keine Blasten mehr nachweisbar. Klinische Zeichen eines Hyperleukozytose-
Syndroms wurden nicht dokumentiert. Eine diagnostische Knochenmarkpunktion wurde nur
4mal durchgefiihrt und meist erst nach mehreren Lebenswochen.

Eine VergroBerung der Leber wurde bei 13, eine Splenomegalie bei 8 Kindern nachgewiesen.
Bei 6 Neugeborenen lag zusitzlich ein Vitium cordis vor, so dass an Hand der vorhandenen
Daten bei einer moglichen Rechtsherzinsuffizienz, die Organomegalie kausal nicht eindeutig
der TMD zuzuordnen war. Zusitzliche Hinweise auf eine Leberbeteiligung der TMD ergeben
sich 3mal durch eine plasmatische Gerinnungsstérungen und 4mal durch eine nicht ndher do-
kumentierte Hepatopathie.

4 Kinder wurden mit Chemotherapie (Ara-C) behandelt. 2 Kinder verstarben an den Folgen
der TMD innerhalb der ersten vier Lebenswochen: das eine Kind in den ersten Lebenstagen
bei bereits prapartal entstandenem Hydrops fetalis im Multiorganversagen, das zweite Kind
an den Folgen einer ausgepragten Hepatopathie.

Bei keinem der nachbeobachteten Kindern ist bisher eine AML aufgetreten.

Vorldufige zusammenfassende Beurteilung der Daten:

Kinder mit Down-Syndrom und TMD kommen héufig als Frithgeborene zur Welt. Sowohl
prapartal als auch postpartal konnen Ergiisse, insbesondere Perikardergiisse, auftreten. Direkt
postpartal zeigen die Kinder meist eine gute Anpassung. Die Hohe der Leukozyten kann
>100.000/ul oder Normalwerte betragen. Ebenso variiert der "leukdmische" Blastenanteil.
Das Hyperleukozytose-Syndrom scheint auch bei sehr hohen Leukozytenzahlen keine wesent-
liche klinische Relevanz zu haben. Selten sinken die Thrombozyten und/oder Erythrozyten
soweit ab, dass substituiert werden miifite. Meist liegt eine Hepatomegalie und/oder Spleno-
megalie vor. Eine begleitende Hepatopathie, sollte als eine seltenere, aber wenn sie auftritt
hiufig bedrohliche Begleiterkrankung, ausgeschlossen werden. Eine chemotherapeutische
Behandlung ist nur in wenigen Fillen indiziert. Allgemein giiltige Empfehlungen, in welcher
klinischen Konstellation sie indiziert ist, liegen bisher nicht vor, sollen aber nach Analyse der
vorliegenden Daten durch die AML-Studie formuliert werden.

Die Nachbeobachtung der Kinder erfolgt bis zur Vollendung ihres 4. Lebensjahres. Uber die
Haufigkeit des Auftretens einer AML, sekundir zu einer TMD, ist bei der bisher kurzen
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Nachbeobachtungszeit noch keine Aussage zu treffen.

Studienleiter:

Frau Prof. Dr. U. Creutzig, Frau Dr. M. Baumann-Kohler, Zentrum fiir Kinderheilkunde der
Universitidt Miinster, Klinik und Poliklinik fiir Pddiatrische Himatologie/Onkologie, Albert-
Schweitzer-Stralle 33, D-48149 Miinster

Typ 1-Diabetes mellitus
(1.1.2001-31.12.2001)

Inzidenz bei Kindern unter 5 Jahren in Deutschland

Im Jahr 2001 wurden bundesweit 383 Neuerkrankungen eines Typ 1-Diabetes bei Kindern
unter 5 Jahren mit vollstindigen Basisdaten (Geschlecht, Geburts- und Manifestationsdatum)
erfasst. Dies ergibt eine Inzidenzschitzung von 9,7 pro 10° Personenjahre. Anhand einer Cap-
ture-Recapture-Analyse (Praxisbefragung in NRW als sekunddre Datenquelle) wurde die Er-
fassungsvollstindigkeit von ESPED in der Altersgruppe "unter 5 Jahren" fiir 2001 auf 79%
geschitzt. Damit war die Erfassungsgiite deutlich niedriger als in den Vorjahren (1996/2000:
90-98%). Die Trendanalyse der Inzidenzdaten im Zeitraum 1993-2001 zeigt einen signifikan-
ten Inzidenzanstieg von 3,2% pro Jahr (p<0,05) (Tabelle 2).

Tabelle 2

Diabetesinzidenz bei Kindern unter 5 Jahren in Deutschland
Jahr Inzidenz °  95%-Konfindenzintervall
1993 6,9 6,1-7,7

1994 8,0 72-89

1995 9,9 8,9-10,9

1996 8,2 7,3-91

1997 8,7 78-9,7

1998 7,6 6,8-8,5

1999 94 85-10,4

2000 10,1 9,1-111

2001 9,7 8,8-10,7

° pro 105 Personenjahre

Inzidenz bei Kindern unter 15 Jahren in Nordrhein-Westfalen

Im Jahr 2001 wurden in Nordrhein-Westfalen 418 Neuerkrankungen eines Typ 1-Diabetes bei
Kindern und Jugendlichen mit vollstindigen Basisdaten an ESPED gemeldet. Dies ergibt eine
Inzidenzschitzung von 14,2 (95%-KI: 12,9—15,7) pro 10° Personenjahre. Anhand einer Cap-
ture-Recapture-Analyse (Praxisbefragung in NRW als sekundire Datenquelle) wurde die Er-
fassungsvollstindigkeit von ESPED in der Altersgruppe "0-15 Jahre" fiir 2001 auf 75% ge-
schitzt. Sie liegt damit niedriger als in den Vorjahren (1996/2000: 78—-85%). Tabelle 3 zeigt
altersspezifische Inzidenzschitzungen fiir den Zeitraum 1996-2001 auf der Basis der ESPED-



Erfassung. Die Trendanalyse der Inzidenzdaten im Zeitraum 1996-2001 in der Altersgruppe
der unter 15Jdhrigen zeigt einen signifikanten Inzidenzanstieg von 4,9% pro Jahr (p<0,05).

Tabelle 3
Altersspezifische Diabetesinzidenz bei Kindern unter 15 Jahren in NRW
Jahr  Alter Inzidenz®  95%-Konfindenzintervall

1996 04 9,1 7,3-11,2
59 14,3 12,1-16,8
10-14 13,7 11,5-16,3
1997 04 9,6 7,7-118
59 13,1 11,0-155
10-14 15,1 12,7-17,7
1998 04 79 6,2-10,0
59 15,8 134-18,4
10-14 15,8 13,4-18,5
1999 04 11,3 92-13,6
59 16,1 13,7-18,8
10-14 18,7 16,2-21,6
2000 0-4 12,1 10,0- 14,6
59 17,4 14,9 - 20,1
10-14 20,0 17,4-23,0
2001 04 s 76-11,7
59 15,6 13,2-18,2
10-14 17,2 14,8 -20,0

° pro 105 Personenjahre

Studienleiter:
Prof. Dr. G. Giani, Dr. med., Dipl.-Math. J. Rosenbauer, Deutsches Diabetes-Forschungsinsti-
tut, Abt. Biometrie und Epidemiologie, Auf’m Hennekamp 65, D-40225 Diisseldorf

Invasive Haemophilus influenzae Infektionen in Deutschland
(1.1.2001-31.12.2001)

Ziele der fortgesetzten Erfassung systemischer Haemophilus influenzae (Hi)-Infektionen ist:

(1) Uberpriifen der Wirksamkeit der neuen Kombinationsimpfstoffe hinsichtlich Haemophilus
influenzae Typ b (Hib). Der derzeitige Marktanteil der seit Ende 2000 zugelassenen hexa-
valenten Vaccinen liegt bei ca. 60%.

(2) Erfassung einer moglichen Zunahme von nicht-Typ b Hi-Féllen als Folge der weitgehen-
den Eradikation von Hib.

Im Jahr 2001 wurden an die ESPED-Zentrale 42 Haemophilus influenzae-Infektionen bei bis

zu 16Jdhrigen gemeldet. In nur einem Fall stehen die Daten noch aus.

Insgesamt 50 Erkrankungen bei Kindern unter 10 Jahren wurden an das Klinik- und das La-

bor-ESPED-System weitergegeben - 29 Fille von Kinderkliniken (Kinderklinik-ESPED) und

49 Fille von mikrobiologischen Laboren (Labor-ESPED, iiber das Robert Koch-Institut), wo-
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bei 28 Fille in beiden Systemen vorkamen. Da die Daten zu den Hi-Féllen iiber zwei vonein-
ander unabhéngige Systeme gesammelt wurden, kann die Vollstindigkeit der Erhebung nach
der Capture-Recapture-Methode abgeschétzt werden. Nach dieser Methode ldge die geschétz-
te Zahl fiir Hi-Félle bei 51 Fallen (Vollstindigkeit der Erhebung in beiden Systemen zusam-
men: 99%).

Im Jahr 2001 traten 86% der Fille bei Kindern unter 5 Jahren und 50% der Félle bei Kindern
unter einem Jahr auf. Dies entspricht einer Jahresinzidenz von 1,1/100.000 (95%-KI: 0,8-
1,5/100.000) fiir unter 5jahrige und 3,3/100.000 (95%-KI: 2,1-4,8/100.000) fiir unter 1jéhrige
Kinder. Von 47 Kindern mit bekannter Nationalitdt waren 32% der Kinder nicht-deutscher
Staatsangehorigkeit. Mit 52% war der Anteil der Jungen etwas hoher als der der Madchen.
Die am haufigsten berichtete Erkrankung war mit 46% von allen bekannten Erkrankungen die
Meningitis (n=23), gefolgt von 16% Pneumonien (n=8). Die restlichen Kinder hatten Bakteri-
dmien ohne Focus (n=7), Epiglottiten (n=2) oder Erkrankungen mit sonstigen Foci (n=9). Von
allen Kindern mit bekanntem Verlauf der Erkrankung (n=46) verstarben 9% der Kinder (n=4),
bei 4% war ein bleibender Defekt festzustellen (n=2) und bei 11% war der Ausgang zum
Meldezeitpunkt noch unklar (n=5).

Insgesamt erfolgte bei 80% der Félle (n=40) eine Typisierung: 17 Fille waren Typ b und 27
Félle nicht-Typ b (Typ f: n=3; Typ a-f negativ: n=19; nicht ndher spezifiziert: n=1).

Im Vergleich zu den letzten vier Jahren hat sich die Zahl der Hib-Fille auf einem niedrigen
Niveau eingependelt: wahrend im Jahr 1998 noch 28 Fille registriert wurden, waren dies
1999 nur 13 Fille, im Jahr 2000 wieder 23 Fille und im Jahr 2001 lediglich 17 Fille. Die Zahl
der nicht-Typ b-Fille ist von 10 Féllen im Jahr 1998 iiber 16 im Jahr 1999 und 27 im Jahr
2000 auf 23 Fille im Jahr 2001 gestiegen. Hier werden die Daten der néchsten Jahre zeigen,
ob dieser Trend sich fortsetzt oder nicht. Die Verteilung der einzelnen Serotypen pro Jahr ist
in Abbildung 4 veranschaulicht.

Unter den 17 Fillen mit gesicherter Typ b-Infektion im Jahr 2001 waren die meisten nicht
geimpft (n=11), wobei lediglich 2 Kinder mit einem Alter von 2 Monaten zu jung fiir die erste
Impfung gewesen wiren. Zu einem Kind war der Impfstatus unklar.

Von den 5 geimpften Kindern mit Hib hitte eines zum Zeitpunkt der Erkrankung bereits wei-
tere Impfungen erhalten haben sollen. 4 Kinder waren zum Zeitpunkt der Erkrankung zeitge-
recht geimpft (je 4 Dosen), wobei 1 Kind schon im Alter von 8§ Monaten die Booster-Impfung
erhielt und erst im Alter von 17 Monaten erkrankte. Keines dieser 4 Kinder hatte den hexava-
lenten Impfstoff erhalten. Bei allen Kindern wurde explizit "keine Grundkrankheit" angege-
ben.

Fazit:

e Die weiterhin niedrige Zahl der Hib-Félle in Deutschland spricht fiir eine gute Wirksam-
keit der 6-valenten Vaccine. Eine sichere Beurteilung der Wirksamkeit dieser Vaccine er-
fordert jedoch eine weitere Nachbeobachtung.

e Die absolute Zahl der nicht Typ b-Félle ist im Jahr 2001 deutlich hoher als 1998, gegen-
iiber dem Jahr 2000 ist jedoch keine weitere Zunahme zu verzeichnen.



Studienleiter:

Dipl. Biol. H. Kalies (MPH), Prof. Dr. R. von Kries (Msc), Institut fiir Soziale Pidiatrie und
Jugendmedizin der Universitdt Miinchen, Abteilung Epidemiologie, Heiglhofstr. 63, D-81377
Miinchen

Prof. Dr. H.-J. Schmitt, Zentrum fiir Praventive Padiatrie, Padiatrische Infektiologie, Johan-
nes-Gutenburg-Universitét, Langenbeckstr. 1, D-55101 Mainz

Idiopathische Juvenile Osteoporose
(1.1.2001-31.12.2001)

Im Erfassungsjahr 2001 erfolgten 4 Meldungen iiber Patienten mit der Verdachtsdiagnose
"Idiopathische Juvenile Osteoporose”. Von 2 dieser Patienten liegen vollstdndige Datenanga-
ben vor. Beim ersten Patienten handelt es sich um ein 12jdhriges Méadchen mit einer sponta-
nen Fraktur des 5. Lendenwirbelkorpers. Korpergrofe und Gewicht waren normal. Die durch-
gefiihrten Untersuchungen des Calcium- und Phosphatstoffwechsels (Kalzium i. S., Phosphor
i. S., Alkalische Phosphatase, Parathormon, Kalzium i. U., Phosphatriickresorption) waren
normal. Die konventionellen Rontgenaufnahmen ergaben den Befund einer Osteopenie. Die
quantitative Untersuchung der Knochendichte ergab mit der peripheren quantitativen Compu-
tertomographie am distalen Radius eine Spongiosadichte entsprechend -3,9 Standardabwei-
chung. Die Untersuchung des Ganzkorper-BMD mit DXA ergab einen Wert von 0,813 g/cm?
(Referenzwerte liegen nicht vor). Es wurde eine Therapie mit Vitamin D 3 und Kalzium ein-
geleitet. Der Einsatz von Biphosphonaten wurde diskutiert.

Bei dem zweiten Patienten handelt es sich um einen 14jdhrigen Jungen, der im Alter von ei-
nem Jahr bereits eine Tibiafraktur hatte. Es folgten dann drei weitere Tibiafrakturen im Alter
von zwei bis drei Jahren. Im Alter von 12 Jahren zeigte sich eine Wirbelkorperfraktur und im
Alter von 13 Jahren eine Oberarmfraktur. Die berichteten Parameter des Calcium- und Phos-
phatstoffwechsels zeigten sich unauffillig. Die Knochendichtemessung wurde mit einer
DXA-Messung an der Lendenwirbelséule durchgefiihrt. Es erfolgte keine Bewertung anhand
von Referenzwerten. Therapeutisch wurden 500 Einheiten Vitamin D eingesetzt. Aufgrund
der Frakturen im Kleinkindesalter ist diese Fallbeschreibung eher nicht mit der "idiopathi-
schen juvenilen Osteoporose" vereinbar.

Zusammenfassung:

Aufgrund der gemeldeten Patientenzahl wurde die weitere Erfassung dieser Patienten iiber
ESPED beendet. Moglicherweise werden Jugendliche mit dieser Erkrankung hédufig durch
Orthopédden und iiberwiegend ambulant betreut.

Studienleiter:

Prof. Dr. E. Schonau, Klinik und Poliklinik fiir Kinderheilkunde der Universitiat zu Koln, Jo-
sef-Stelzmann-Str. 9, D-50924 Ko6ln

Dr. D. Schnabel, Charit¢, Campus Virchow-Klinikum, OHC-Kinderklinik, Augustenburger
Platz 1, D-13353 Berlin



Invasive Infektionen durch Gruppe B-Streptokokken
(1.4.2001-31.3.2002)

Ziel der bundesweiten Studie zur Erfassung invasiver Infektionen durch Gruppe B-
Streptokokken (Streptococcus agalactiae, GBS) ist die Ermittlung der derzeitigen Inzidenz
bei Neugeborenen und jungen Siuglingen bis zum Ende des 3. Lebensmonats in Deutschland.
Bei der ESPED-Zentrale werden Blut- oder Liquorkultur-positive (Falldefinition!) GBS-
Erkrankungsfille gemeldet. Parallel zur ESPED-Meldung werden tiber die mikrobiologischen
Labors in Deutschland ebenfalls monatlich invasive GBS-Infektionen an das Robert Koch-
Institut Berlin gemeldet und an die Studienleitung weitergeleitet.

Fiir den Zeitraum von 1. April 2001 bis 31. Mérz 2002 erfolgten bisher 231 Meldungen. Nach
Abzug von 70 Meldungen (65 Meldungen mit GBS nur in Abstrichmaterial, 1 Meldung ohne
Materialangabe und 1 Meldung ohne GBS-Nachweis, 4 Meldungen auBlerhalb des Studien-
zeitrahmens) gingen bis zum jetzigen Zeitpunkt 161 Fragebogen in die Auswertung ein. Der
groBere Teil der Meldungen (206 von 231) kam aus stidtischen bzw. kommunalen Kliniken,
23 von 231 aus Universitdtskliniken. 2 von 231 Meldungen erfolgten ohne Angabe der mel-
denden Klinik. Der Nachweis der GBS erfolgte in 119 Féllen in der Blutkultur, in 10 Fallen
im Liquor und in 2 Fillen aus Punktaten. In 30 weiteren Féllen wurde der Keim sowohl in
Blut- als auch in Liquorkultur nachgewiesen.

Zwei Dirittel der Félle (n=102) waren Kinder mit "Early-onset"-Sepsis, das heiflt einem Er-
krankungsbeginn innerhalb der ersten 7 Lebenstage, 55 von 161 Kinder (34,2%) erkrankten in
einem Zeitraum von 7 Tagen bis 3 Monaten postnatal ("late-onset"). Bei 3 Kindern war der
Erkrankungszeitpunkt nicht mitgeteilt worden, 1 Kind war zum Zeitpunkt der GBS-Infektion
alter als 3 Monate.

Bei den erkrankten Patienten handelte es sich in 100 Fillen (62,1%) um reife Neugeborene,
48 Fille (29,8%) waren Friihgeborene. In 13 Fillen (8,1%) fand sich keine Angabe zum
Gestationsalter. In 118 Féllen (73,3%) kam es zur volligen Ausheilung, 9 Kinder (5,6%) ver-
starben. In 8 Fillen waren die Folgen zum Zeitpunkt der Meldung noch nicht absehbar, 16mal
erfolgte diesbeziiglich keine Angabe.

Da die Jahresfrist der Erhebung erst am 31. Mirz 2002 abgelaufen ist und einige Nachfragen
noch ausstehen, sind diese Zahlen als vorldufig anzusehen. Sie konnen erst nach Eingang der
letzten Erhebungsbogen vollstindig ausgewertet werden. Durch das Capture-Recapture-
Verfahren wird es nach Erhalt aller Daten von ESPED und RKI auch mdglich sein, Aussagen
zur Inzidenz invasiver B-Streptokokken-Infektionen in Deutschland zu machen.

Die Studie wird fiir ein weiteres Jahr fortgesetzt (bis 31. Mérz 2003). Allen Kliniken, die sich
bisher beteiligt haben bzw. sich in Zukunft beteiligen werden, sei bereits heute sehr herzlich
dafiir gedankt!

Studienleiter:
Priv.-Doz. Dr. med. R. Berner, Frau K. Fliigge (AiP), Zentrum fiir Kinderheilkunde und Ju-
gendmedizin des Universititsklinikum Freiburg, Mathildenstr. 1, D-79106 Freiburg



Fokal-segmentale Glomerulosklerose
(1.1.2000-31.12.2001)

Aus den ersten 24 Monaten der Umfrage liegen uns bislang 45 auswertbare Riickmeldungen
vor (bei insgesamt 84 Meldungen). Darunter befindet sich eine Doppelmeldung sowie 13 Fél-
le, in denen die Nierenbiopsie eine andere Diagnose bestitigte (z. B. Schonlein-Henoch-
Nephritis, membrandse Glomerulonephritis u.a.).

In insgesamt 14 Fillen wurde die Verdachtsdiagnose fokal-segmentale Glomerulosklerose
bestidtigt, in 16 weiteren Fillen ist bei steroid-resistenten nephrotischen Syndrom eine Biopsie
bislang noch nicht erfolgt oder der Befund liegt noch nicht vor.

Bei den gesicherten Fillen mit FSGS handelt es sich um 9 Knaben und 5 Madchen im Alter
von 1 bis 15,2 Jahren (im Mittel 7,0). 8 dieser Kinder sind 4 Jahre oder jiinger, die verbliebe-
nen 9,4 bis 15,2 Jahre alt.

Bei 9 Patienten wurde ein Behandlung mit Cyclosporin A begonnen, 7 davon erhielten zusétz-
lich eine Therapie mit einem ACE-Hemmer, ein weiterer Steroid-Boli. 2 Patienten erhielten
eine Bolus-Therapie mit Endoxan, einer Endoxan in Kombination mit einem ACE-Hemmer.
Ein Hypertonus erforderte eine medikamentdse Einstellung aller gesicherten FSGS- Fille.

Die Daten zeigen, dafl die Diagnose und Klassifizierung einer fokal-segmentalen Sklerose
erhebliche Schwierigkeiten bereitet und nur im Rahmen multizentrischer Studien prospektive
Daten zu erheben sind.

Die noch ausstehenden Befunde sollen weiter vervollstindigt werden, um eine genauere Ab-
schitzung der Erkrankungsinzidenz zu erhalten.

Studienleiter:
Prof. Dr. P.F. Hoyer, Dr. U. Vester, Universitits-Kinderklinik Essen, Pidiatrische Nephrolo-
gie, Hufelandstr. 55, D-45122 Essen

Invasive Infektionen durch Streptococcus Pneumoniae (Pneumokokken)
(1.1.2001-31.12.2001)

Im Jahr 2001 wurden 276 Fille von systemischen Pneumokokken-Erkrankungen aus den
Kinderkliniken gemeldet. 272 (98,6%) dieser Meldungen konnten anhand der zuriickge-
schickten Fragebogen oder Informationen der Klinik iiberpriift werden, wobei sich 9 Fille als
Doppelmeldungen und 18 als Falschmeldungen herausstellten. Insgesamt konnten somit 245
Fille (88,8%), fiir die ein informativer Fragebogen vorlag und die der Falldefinition entspra-
chen, zur Auswertung herangezogen werden.
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Tabelle 4
Ubersicht der gemeldeten Fille im Jahre 2001

Art der Erkrankung Anzahl %
Meningitis 116 47,3
Septikamie 123 50,2
e ohne Fokus 50 40,7
e mit Fokus Pneumonie 43 35,0
e mit anderem Fokus 30 24.4
Pleuro-Pneumonie (mit Erregernachweis in Pleurapunktat) 2 0,8
Andere fokale Erkrankung mit Erregernachweis® 4 1,6

* 2 Kinder mit Coxitis, 1 Kind mit Peritonitis, 1 Kind mit eitriger Arthritis

Von den 116 Meningitis-Erkrankungen verstarben 9 Kinder (7,8%) an ihrer Erkrankung, 23
Kinder (19,8%) hatten zur Zeit der Meldung noch Residuen und bei 29 Kindern (25,0%) war
zum Meldezeitpunkt der Ausgang noch unklar, da noch Befunde fehlten oder die Kinder ver-
legt wurden. Die hdufigsten Schiden nach einer Meningitis betrafen das Gehdr (n=11) und
das zerebrale Nervensystem (n=10); bei weiteren 2 Kindern lagen mehrere Defekte vor.

Von den 129 Nicht-Meningitiden verstarben 3 Kinder (2,3%) an ihrer Erkrankung, 2 Kinder
(1,6%) hatten bei Meldung noch Residuen (Schiden an der Pleura). Bei 13 Kindern (10,1%)
war der Ausgang zum Meldezeitpunkt noch unklar.

Die altersabhéingigen jdhrlichen Inzidenzen der in ESPED erfaiten Pneumokokken-
Infektionen sind in den Abbildungen 5 und 6 dargestellt. Auffallend ist ein Anstieg der Inzi-
denz der Nicht-Meningitiden im Berichtszeitraum, wihrend die Inzidenz der Pneumokok-
kenmeningitiden im Vergleich zu den Vorjahren in etwa gleich geblieben ist.

Im aktuellen Berichtszeitraum wurde erstmals auch der Impfstatus der erkrankten Kinder mit-
erfasst. Es wurden 2 Pneumokokken-Septikdmien bei geimpften Kinder gemeldet, beide heil-
ten wieder vollstindig aus. Beim ersten Fall handelt es sich um einen Jungen mit Verdacht auf
eine homozygote Sichelzellandmie, der mit 4 Monaten eine Dosis eines 23-valenten Impfstof-
fes erhielt und im Alter von 2 Jahren erkrankte. Ein weiterer Junge, der an einer akuten mye-
loischen Leukdmie leidet, erhielt im Alter von 9 Jahren 2 Dosen eines 7-valenten Impfstoffes
und erkrankte einen Monat spéter im Alter von 10 Jahren. In diesem Fall konnte ein Pneumo-
kokkus des Serotyps 7F identifiziert werden, der nicht im 7-valenten Impfstoff enthalten ist.
In beiden Féllen wurde die Impfung nicht gemil3 der Indikation verabreicht.

Die Daten zeigen eine unverdndert hohe Letalitit und Rate von Folgeschdden bei systemi-
schen Pneumokokken-Infektionen (8%), insbesondere der Meningitiden (20%). Auch bei Sep-
tikdmien wurde noch eine Letalitdt von 2% gesehen. Der beobachtete Anstieg an Septikdmien
kann verschiedene Ursachen haben: erhohtes Meldeverhalten, vermehrte Abnahme von Blut-
kulturen zur Diagnostik bei Sduglingen und jungen Kleinkindern mit hohem Fieber oder einen
Anstieg an Erkrankungen. Welche dieser Ursachen zutrifft, kann erst nach Abgleich mit wei-
teren Datenquellen sicher beurteilt werden.

Studienleiter:
Prof. Dr. H.-J. Schmitt, Zentrum fiir Praventive Padiatrie, Pddiatrische Infektiologie, Johan-
nes-Gutenburg-Universitdt, Langenbeckstr. 1, D-55101 Mainz
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Prof. Dr. R. von Kries, MSc, Institut flir Soziale Pédiatrie und Jugendmedizin der Universitét
Miinchen, Abteilung Epidemiologie, Heiglhofstr. 63, D-81377 Miinchen

Intersexualitit und schwere Genitalfehlbildungen
(1.9.2000-31.3.2002)

Die epidemiologische Erhebung zu Intersexualitit und schweren Genitalfehlbildungen im
Neugeborenenalter erfolgt, da wegen der Heterogenitét des Krankheitsbildes und der vielfilti-
gen Versorgungsstrukturen unzureichende Daten iiber die Inzidenz und Préavalenz dieser Sto-
rung vorliegen. Bessere Informationen iiber Auftreten, diagnostische Zuordnung und Ge-
schlechtszuweisung konnen helfen, den Versorgungsbedarf zu ermessen und sind eine Vor-
aussetzung zur Entwicklung von Qualitdtsstandards in der Versorgung.
Die Studie schliefit Neugeborene (<4 Wochen) ein, die wegen Intersexualitét in einer Kinder-
klinik gesehen wurden. Hierzu gehdren:
alle Neugeborenen mit uneindeutigem Phénotyp der duBleren Geschlechtsmerkmale, der
eine primdre Geschlechtszuweisung erschwert und
Neugeborene mit eindeutigem Phanotyp bei abweichendem Genotyp (z.B. nach prénataler
Diagnostik).
Seit September 2000 haben wir 99 Meldungen bekommen, davon 7 Fehlmeldungen (nicht
zutreffende Einschlusskriterien) und 4 doppelte Meldungen. Durchschnittlich waren das bis
jetzt pro Monat etwa 5 Fallmeldungen. Von diesen haben wir bisher 78 Fragebdgen von den
behandelnden Zentren zuriickerhalten.
Bei den 67 ausgewerteten Fragebogen handelte sich um 18 Neugeborene mit weiblichem, 35
mit ménnlichem Karyotyp und 10 Kinder mit "anderem" Karyotyp. In 4 Fillen fehlte eine
Angabe zum Karyotyp. Bei den meisten Kindern war eine primdre Geschlechtszuweisung
entsprechend dem chromosomalen Geschlecht erfolgt.
Bei den XY-Kindern waren 11 dem weiblichen Geschlecht zugewiesen, da die dulleren Ge-
schlechtsmerkmale {iberwiegend weiblich waren, wiahrend keines der 18 XX-Kinder trotz
nahezu vollstindiger Virilisierung dem minnlichen Geschlecht zugewiesen worden waren.
Assoziierte Fehlbildungen waren {iberraschend hiufig und wurden bei 30 der 67 Kinder ge-
funden.
Die behandelnden Zentren werden sechs Monate nach der ersten Meldung nochmals zur end-
giiltigen Diagnose und zu eventuellen Anderungen der Geschlechtszuweisung sowie ersten
Behandlungsschritten befragt. Bis jetzt sind von den 44 verschickten Fragebogen 33 zuriick-
gekommen. Die Geschlechtszuweisung wurde nur in einem Fall von priméir ménnlich in weib-
lich gedndert, bei allen anderen Kindern blieb sie gleich. Bei 19 von 33 Kindern konnte eine
Diagnose als Ursache des intersexuellen Genitales gefunden werden, in 14 Fillen blieb die
Diagnose offen.
Die Riickmelderate war bisher etwa 84% fiir den ersten Fragebogen (es wurden nur die 93
Fragebogen betrachtet, die mindestens sechs Wochen zuvor verschickt wurden) und 75% fiir
den zweiten. Die Ursache der schlechteren Riickmeldung der Folgebefragungen liegt wohl
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vor allem an der mangelnden Weiterleitung der Fragebogen aus den urspriinglichen Meldekli-
niken im Falle einer verdnderten Betreuungssituation des entsprechenden Kindes.

Die noch laufende Auswertung dieser Daten erlaubt folgende Aussagen:

e FEine Analyse der Daten aus den laufenden AGS Screening Studien, 148t erwarten, daf3
eine Inzidenzschitzung basierend auf diesen Meldungen die tatséchliche Inzidenz und
Pravalenz unterschétzen wiirde.

e Die Daten zeigen, dall die Geschlechtsfestlegung bei Kindern mit intersexuellem Ge-
nitale meist in Richtung Feminisierung geht.

e Assoziierte Fehlbildungen wurden iiberraschen héufig gefunden.

Studienleiter:
Frau Priv.-Doz. Dr. U. Thyen, Universitdts-Kinderklinik Liibeck, Ratzeburger Allee 160, D-
23538 Liibeck

Vergiftungen durch Lampenole in Deutschland
(1.3.2000-28.2.2002)

Im o.g. Zeitraum wurden insgesamt 313 Félle von Lampendlingestionen von den teilnehmen-
den Kinderkliniken gemeldet. Davon wurden 183 Klinikfragebdgen an das BgVV zuriickge-
schickt, darunter 84 Epikrisen und 63 Elternfragebogen. In 17 Fillen handelte es sich nicht
um Lampendl als Noxe. In 2 Fillen wurde eine inhalative Exposition bzw. eine Exposition
iiber die Haut beschrieben. Ausgewertet wurden daher insgesamt 164 gemeldete Fille mit
oraler Aufnahme von Lampendl mit Daten aus den Klinikfragebdgen, Epikrisen und El-
ternfragebogen. In 45 Fillen wurden Etiketten beigefiigt.

Tabelle 5

Lampendlrezepturen vs. Entstehen von Pneumonien bei Kleinkindern

Lampendlrezeptur Félle gesamt Pneumonie  Keine Pneumonie
Petroleumdestillat-/Paraffin-haltige Rezepturen (gesichert) 84 33 51
Petroleumdestillat-/Paraffin-haltige Rezepturen (vermutet) 10 6 4
Ersatzstoffe (gesichert) 5 0 5
Rezeptur (bisher) nicht geklart 65 24 41
Summe 164 63 101

Pneumonien traten bei Féllen von Ingestionen mit den geféhrlichen Petroleumdestillat-
/Paraffin-haltigen Lampendlen auf und auch bei Féllen, in denen die Rezeptur der Lampendle
bisher nicht gekldrt werden konnte (Tab. 5). Bei den Lampendlersatzstoffen wurde bis jetzt
keine Pneumonie dokumentiert. Die insgesamt 5 Ingestionsfélle mit Ersatzstoffen zeigten nur
leichte Gesundheitsbeeintrachtigungen wie Erbrechen oder Husten und Fieber bei vorbeste-
hendem Infekt der oberen Atemwege.

Trotz intensiver Recherchen konnte die Rezeptur aber nur in 89 von den 164 Féllen (54%)
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eindeutig gesichert werden. Es handelte sich {iberwiegend um Petroleumdestillat-/Paraffin-
haltige Produkte (84 Félle). In 65 Féllen mit insgesamt 24 Pneumonien konnten die Rezeptu-
ren bisher noch nicht eindeutig gekldrt werden. Bei einem GroBteil der Félle, speziell wenn
Pneumonien auftraten, muss angenommen werden, dass es sich mit groBBer Wahrscheinlich-
keit um Petroleumdestillat-/Paraffin-haltige Rezepturen handeln diirfte. Dies kann aber zum
jetzigen Zeitpunkt nicht ausreichend belegt werden. In 134 Féllen lagen eindeutige Angaben
vor, woraus die Kinder getrunken hatten. In 78 Fillen war es die Ollampe direkt und in 56
Féllen der Nachfiillbehilter.

Genaue Angaben zur Farbe der Lampendle wurden bei 60 Fillen (67%) gemacht. In 40 Fallen
handelte es sich um gefiarbte Lampendle, wobei in 23 Féllen gesichert werden konnte, dass es
sich um Paraffin-haltige Erzeugnisse gehandelt hat. In 17 Fallen ist der Inhaltsstoff nicht be-
kannt. In 18 Fillen wurden nicht-gefarbte Paraffin-haltige Lampendle getrunken. Da diese
nicht verboten sind, bleibt hier ein Risiko weiterhin bestehen.

In diesem Sinn kann zukiinftig eine BgV V-Initiative helfen, mittels einer europdischen Norm
sicherere Ollampen auf den Markt zu bringen. Wir erwarten diese Norm noch in 2002 und
glauben, dass dadurch die Konstruktion der Ollampen wesentlich verbessert wird. Die Identi-
fikation von Produkten mit den genauen Rezepturen bleibt nach wie vor schwierig, obwohl
das BgVV mit einer Posterkampagne auf die Wichtigkeit der genauen Produktidentifikation
hingewiesen hat.

Zusammenfassung:

e Die BgVV-ESPED-Studie ermdglicht erstmalig eine prospektive rezepturabhingige
Erfassung von lampendlbedingten Pneumonien in Deutschland. Auch wenn dem
BgVV nur 5 Fille mit Ersatzstoffen im Rahmen der Studie mitgeteilt wurden, ergeben
sich aus diesen Auswertungen und aus zwei Umfragen in den deutschen Giftinforma-
tionszentren Hinweise, dass die Rezepturdnderungen zu einem erniedrigten Aspirati-
onsrisiko gefiihrt haben. Begriindet werden kann diese Aussage dadurch, dass in der
Bundesrepublik Deutschland seit etwa Anfang 1999 fiir den GroBteil der verkauften
Lampendle (ca. 90% sind gefarbt und parfiimiert) nur noch Ersatzstoffe im Handel
sind. Hétten diese Ersatzstoffe ein vergleichbares Gefahrenpotential wie die Paraftine,
wiéren in der BgVV-ESPED-Studie sicher mehr Meldungen mit Gesundheitsbeein-
trachtigungen zu verzeichnen gewesen.

e Fille mit Aspirationen und Pneumonien werden weiterhin mit den alten Lampendlen
gemeldet. Nach Riickfragen handelt es sich hier um "alte Lampendéle", die immer noch
in den Haushalten stehen! Hier kdnnen die Kinderérzte mit einer entsprechenden Auf-
kldrung helfen. Das BgVV bereitet eine Pressemitteilung vor, mit der auf die Gefahr
dieser "Altbestinde" hingewiesen wird. Dariiber hinaus wird sich das BgVV auch da-
fiir einsetzen, dass die klaren Lampenéle verboten werden. Dazu liefert die BgVV-
ESPED-Studie ja gerade die Grundlage, weil bisher nicht nur die Rezeptur der Lam-
pendle sondern auch die Farbe nie ausreichend dokumentiert wurde.

¢ Die Kinderdrzte werden weiterhin gebeten, die Lampendle per Etikett einschlieBlich
der Farbe genau zu dokumentieren und ein besonderes Augenmerk auf die neuen
Lampendle zu haben. .
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Studienleiter:

Dr. A. Hahn, Zentrale Erfassungsstelle fiir Vergiftungen, gefahrliche Stoffe und Zubereitun-
gen, Umweltmedizin, Bundesinstitut fiir gesundheitlichen Verbraucherschutz und Veterinir-
medizin (BgVV), Thielallee 88-92, D-14195 Berlin

Sinusvenenthrombosen im Kindesalter
(1.10.1999-31.12.2001)

Im Jahr 2001 wurden 58 neue Fille von gesicherter Sinusvenenthrombose erfait. Wahrend
des 27monatigen Gesamtuntersuchungszeitraums wurden bisher 195 Kinder nach einer symp-
tomatischen Sinusvenenthrombose gemeldet (1999: n=39; 2000: n=99; 2001: n=58). Das me-
diane Alter der Kinder lag bei 6,6 Jahren (Neugeborene - < 18 Jahre: 59% ménnlich).

Neben der Erfassung der klinischen Daten (Alter, Geschlecht, initiale Symptomatik, Lokalisa-
tion, begleitende Grunderkrankungen) wurden folgende hdamostaseologischen Parameter un-
tersucht: Faktor V G1691A Mutation, Prothrombin G20210A Mutation, Methylentetrahydro-
folat Reduktase C677T Genotyp, Protein C, Protein S, Antithrombin und Lipoprotein (a). Zu-
satzlich wurden Antikardiolipin, [gM- und IgG-Antikorper miterfasst.

Als klinische Leitsymptome wurden Kopfschmerzen, Erbrechen, Krampfanfille, Coma und
Hemiparese gemeldet. Von den bisher eingegangenen Patienten hatten 67% der Kinder einen
prothrombotischen Risikofaktor und 63,3% hatten eine der folgenden Grunderkrankungen
bzw. Therapien: Sepsis, Meningitis, Sinusitis, Otitis media, Enteritis, Trauma, zentrale Kathe-
ter, Malignom, Steroidtherapie.

In der jetzigen Auswertung wurde mittels eines multivariaten statistischen Verfahrens (condi-
tional logistic regression) der zusitzliche Einflull der zugrunde liegenden Grunderkrankungen
in Zusammenhang mit dem Vorliegen eines prothrombotischen Risikofaktors gepriift. Hierzu
wurden bisher 90 Patienten mit Sinusvenenthrombose und vollstdndigen hdmostaseologischen
und klinischen Daten mit 180 Kindern gleicher/dhnlicher Grunderkrankungen verglichen. Die
Ergebnisse (Hazard Ratio und 95%-Konfidenzintervall [KI]) stellen sich wie folgt dar:

Tabelle 6
Zusammenhang prothrombotischer Risikofaktor - zugrunde liegende Grunderkrankung
Risikofaktoren Hazard ratio
[95%-KI]
Lipoprotein (a) > 30 mg/dI 3,7(1,7-8,4)
Faktor V GA 1,7 (0,5-5,7)
Prothrombin GA 4,3 (0,7-27,5)
Protein C Typ | Mangel 4,6 (0,4-50,5)
Protein S Typ | Mangel 1,4 (0,05-40,6)
APS 4,0 (0,3-48,3)
Grunderkrankung & prothrombotisches Risiko 5,2 (2,0-13,3)
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Gegenliber der Vorauswertung in einem kleinerem Patientenkollektiv — hier wurden Patienten
mit gesunden Kindern verglichen — zeigt die Auswertung unter Beriicksichtigung gleicher
/ahnlicher Grunderkrankungen signifikante Zusammenhénge nur noch zwischen isoliert er-

hohten Werten fiir Lipoprotein(a) ohne Grunderkrankung sowie fiir die Kombination aus
mindestens einem der etablierten Risikofaktoren fiir eine Thromboseneigung zusammen mit
einer der 0.g. Grunderkrankungen.

Die Patienten wurden in der Mehrzahl der Fille mit niedermolekularem Heparin behandelt.
Wihrend der akuten Phase der Erkrankung verstarben 3,6% der Patienten (n=7). 2 weitere
Sduglinge verstarben an den Folgen der Sinusvenenthrombose 8 und 15 Monate nach dem
Ereignis. Ein Patient mit erhohtem Lipoprotein (a) erlitt ein frithes Thromboserezidiv auf der
Gegenseite. Spétrezidive >3 Monate wurden bisher noch nicht erfasst.

Zusammenfassend zeigen die Daten dieser ESPED-Auswertung, dass neben der schon be-
kannten isoliert auftretenden Erhohung von Lipoprotein (a) die Kombination aus Grunder-
krankung mit mindestens einem etablierten prothrombotischen Risikofaktor fiir die Erstmani-
festation von venosen Thrombosen im zentralen Nervensystem verantwortlich ist. Eine weite-
re Rekrutierung von Patienten ist erforderlich, um ausreichend grofe Gruppen fiir die statisti-
sche Auswertung zu erhalten.

Studienleiter:
Prof. Dr. U. Nowak-Géttl, Dr. R. Stréter, Dr. rer. nat. A. Heinecke (fiir die Statistik), Univer-
sitatsklinikum Miinster, Albert-Schweitzer-Stralle 33, D-48149 Miinster

Importierte parasitire Tropenerkrankungen
(1.7.2001-31.3.2002)

Es wurden 41 parasitologisch gesicherte und auswertbare Fille von Malaria bei Kindern zwi-
schen 2 und 16 Jahren gemeldet. Bei 37 handelte es sich um eine Malaria tropica, die in 5
Féllen Kriterien eines komplizierten Verlaufes erfiillte. Alle diese Erkrankungen wurden aus
Afrika, insbesondere Ghana und Nigeria, importiert. Es stammten 30 Kinder (81%) aus En-
demiegebieten und immigrierten nach Deutschland oder mindestens ein Elternteil stammte
aus einem Endemiegebiet und die Erkrankung wurde im Rahmen eines Verwandtenbesuches
erworben. Eine Malaria tropica wurde bei 7 deutschen Kindern nachgewiesen, davon sind 3
als ausschlieBliche Touristen anzusehen. Eines dieser 3 Kinder hatte eine komplizierte Mala-
ria tropica nach einem Urlaub im Senegal. In allen gemeldeten Fillen wurde entweder keine
oder eine inaddquate Chemoprophylaxe durchgefiihrt oder die empfohlene Chemoprophylaxe
wurde wegen Unvertrdglichkeit vorzeitig abgebrochen. 3 Kinder mit einer Malaria tertiana
stammten aus Afghanistan und Indien. Zusédtzlich wurde eine konnatale Malaria tertiana ge-
meldet bei einem Neugeborenen, dessen Mutter aus Siidostasien stammte. Im Vergleich zu
Daten des Robert Koch-Institutes aus fritheren Jahren ergibt sich eine dhnliche Haufigkeit der
Malaria im Kindesalter in Deutschland (30-80 Félle/Jahr). Auch in den Vorjahren wurde die
Malaria tropica vorwiegend aus Westafrika importiert, jedoch zeigen die neu erhobenen Da-
ten erstmalig, dass der grofite Teil der Infektionen im Rahmen von Immigration oder Ver-
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wandtenbesuchen im Endemiegebiet beobachtet wird, wahrend weniger als 10% der Malaria
im Kindesalter im Rahmen von sogenannten Pauschalurlaubsreisen erworben werden. Da fiir
afrikanische Lénder siidlich der Sahara unverdndert eine kontinuierliche Chemoprophylaxe
mit Mefloquin empfohlen wird, die bei keinem der gemeldeten Kinder addquat durchgefiihrt
wurde, ergeben sich derzeit keine Hinweise, dass die seit Juni 2001 geltenden neuen Empfeh-
lungen der DTG zur Malariaprophylaxe eine hohere Inzidenz der Malaria im Kindesalter zur
Folge haben.

Jeweils nur ein gesicherter Fall einer Schistosomiasis und viszeralen Leishmaniasis wurden
bisher gemeldet.

Studienleiter:
Dr. med. R. Bialek, Institut fiir Tropenmedizin des Universitdtsklinikums Tiibingen, Ke-
plerstr. 15, D-72074 Tiibingen

Glukosetransporter(GLUT1)-Defekt
(1.1.2001-30.6.2001)

Eingegangene Meldungen: 4
Tabelle 7

Ubersicht GLUT1-Defekt-Meldungen
ESPED-  Meldemo- Diagnose bestatigt Anmerkung

LNr. nat

12664 11/2000  ja (Vorjahresmeldung) im Vorbericht Diagnostik noch ausstehend;
mittlerweile bestétigt

12942 01/2001 ja

13074 01/2001 ja

13143 02/2001  nein Fehlender Fragebogen

13876 06/2001  nein Diagnose: Ketotische Hypoglykamie

In einem bereits 11/2000 gemeldeten Fall - die Diagnostik war im Rahmen der letzten Erhe-
bung noch nicht abgeschlossen - konnte zwischenzeitlich der Glukosetransporter(GLUT1)-
Defekt durch reduzierte Glukoseaufnahme in Erythrozyten bestétigt werden

Aktuell wurden 4 weitere Félle von unerklért niedrigem Liquorzucker (Hypoglykorrhachie)
im Kindesalter gemeldet, wobei von einem Patienten bisher keine Informationen zuerhalten
waren. Bei 2 Fillen konnte der GLUT 1-Defekt biochemisch bestitigt werden, molekulargene-
tische Analysen sind z.Zt. noch nicht abgeschlossen. Beide Patienten wurden unter ketogener
Diét anfallsfrei.

Im dritten Fall wurde der GLUT1-Defekt nicht bestétigt. Der Patient zeigte trotz eindeutig
erniedrigtem Liquor-/Blutglukose-Quotienten im Rahmen der weiteren Diagnostik auf
GLUTI1-Defekt samtlich Normbefunde. Die mit Fastensituationen assoziierten Anfallsdquiva-
lente lieBen sich schlieBlich im Fastentest durch einen fehlenden Blutzuckeranstieg nach Glu-
kagongabe am ehesten einer ketotischen Hypoglykdmie zuordnen.
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Aktuell wurden in Deutschland 25 Patienten, davon 9 Patienten im Rahmen der ESPED-
Studie, diagnostiziert. Weltweit sind 74 Patienten mit GLUT1-Defekt bekannt.

Die wesentlichen neuen Erkenntnisse aus dieser ESPED-Erhebung sind:

e Wird in einer sachgemif3 durchgefiihrten Niichtern-Lumbalpunktion ein unerklart
niedriger Liquorzucker gefunden, ist die Wahrscheinlichkeit eines GLUT1-Defektes
recht grof3 (in 11/17 Fillen Diagnose bestitigt = 65%).

e Alle Kinder mit unklarer Epilepsie und Entwicklungsverzogerung sollten einmalig
niichtern-lumbalpunktiert werden, um diese gut behandelbare Erkrankung auszu-
schliefen.

e Von 38 europdischen Patienten wurden bisher 24 (63%!) deutsche Patienten diagnos-
tiziert (nicht alle durch unsere Arbeitsgruppe). Die Inzidenz der Erkrankung wird je-
doch innerhalb Europas sicherlich gleich sein — diese Beobachtung 148t sich allein auf
die intensive Aufkldrung iiber dieses neue, seltene Krankheitsbild zuriickfithren, an
der ESPED malfigeblich beteiligt war.

Studienleiter:
Prof. Dr. Th. Voit, Dr. J. Klepper, Universitit Essen, Klinik fiir Pddiatrie, Schwerpunkt Neu-
ropddiatrie, Hufelandstr. 55, D-45122 Essen

Kernikterus
(1.4.2001-31.10.2001)

In der Neufassung der ,,Richtlinien zur Gewinnung von Blut und Blutbestandteilen und zur
Anwendung von Blutprodukten* der Bundesédrztekammer vom 7.7.2000 wurde fiir alle Neu-
geborenen die Durchfiihrung eines Coombstests aus dem Nabelschnurblut vorgeschrieben, um
Neugeborene mit M. haemolyticus neonatorum zu identifizieren und dadurch Folgeerkran-
kungen (v.a. Kernikterus) zu vermeiden. Weil Daten zur Haufigkeit des Kernikterus nicht
vorlagen, wurde auf Vorschlag des Konvents der DGKJ das Screening mittels Coombs-Test
fiir ein Jahr ausgesetzt. Dieser Zeitraum wurde genutzt, um epidemiologische Daten zum
Kernikterus, der schwerwiegendsten Folgeerkrankung des M. haemolyticus, zu erheben und
eine begriindete fachliche Empfehlung abgeben zu kénnen.

Die Erhebung dieser Daten wurde von April bis Oktober 2001 mittels ESPED durchgefiihrt
(Erhebung I). Da nur 1 Meldung wéhrend dieses Zeitraums erfolgte, wurde im Oktober zu-
satzlich die Pravalenz des Kernikterus, d.h. Kernikterus-Félle, die in fritheren Jahren diagnos-
tiziert wurden, abgefragt (Erhebung II). Da nach erinnerlichen Kernikterus-Féllen der letzten
Jahre gefragt wurde und nicht nach systematischem Aktenstudium eines bestimmten Zeit-
raums, bildet die Zahl der in Erhebung II gemeldeten Fille nicht exakt die Privalenz des Ker-
nikterus in Deutschland ab.

Im Zeitraum der Erhebung I wurde 1 Kernikterus-Fall gemeldet. In der Erhebung II erhielten
wir 8 weitere Kernikterus-Meldungen, wovon eine falschlicherweise erfolgte. 2 Fragebdgen
wurden nicht zuriickgesandt. Folglich wurden in Erhebung II 7 Félle erfafit, von denen 5 aus-

18



wertbar waren. Einen Uberblick iiber die insgesamt 6 Kernikterus-Fille verschafft die Tabelle
8.

Bei allen gemeldeten Kindern bestand eine der Falldefinition entsprechende typische Sym-
ptomatik.

Nur bei 2/6 Kinder war der Coombstest positiv. Bei einem Kind bestand eine Inkompatibilitét
im Rhesus-System, bei 3 weiteren im ABO-System. Wie zu erwarten, wies das Kind mit der
Rhesusinkompatibilitit einen positiven Coombstest auf, wahrend er nur bei einem der 3 Kin-
der mit ABO-Inkompatibilitét positiv war.

Bei den Kindern mit Inkompatibilitdt im ABO-System und negativem Coombstest konnten
keine weiteren Risikofaktoren fiir eine Hyperbilirubindmie erfaflit werden. Das Kind mit ABO-
Inkompatibilitdt und positivem Coombstest wies als weitere Risikofaktoren Mangelgeburt-
lichkeit und eine E. coli-Sepsis auf.

In 2 weiteren Féllen lag der Himolyse eine Sphérozytose bzw. ein Glucose-6-Phosphat-
Dehydrogenase-Mangel zugrunde.

Tabelle 8
Uberblick iber Patientendaten
Erhe- H&matologische andere Coombs- Max.  Gesta- Ge- Aus- Photo- Angaben Ge-
bung  Konstellation Risiko- test Biliru-  tions-  burts- tausch- thera-  zur burts-
faktoren binwert woche gewicht trans-  pie Geburt  jahr
(SSW) fusion
[mg/dI] [q]
/ Rhesusinkompati-  nein pos 29 37 2930 Ja Ja Klinik m. 2001
bilitét Anti-D- Neo
Antikérper
Il AO-Inkompatibilitdt  nein neg 31,1 40 2500 ja ja Hausge- 2001
burt
Il kA Spharozyto- kA 418 34 2910  ja ja Kliniko. 2000
se Neo, Ent-
lassung
am 1.LT
I BO-Inkompatibilitt  nein neg 30,7 36 3100 ja ja Hausge- 1994
burt
Il AO-Inkompatibilitat ~ E.coli-Sepsis  pos 36,8 38 2025 ja ja Klinik m. 2000
Neo
Il keine Inkompatibili- G6PD kA kA 39 kA kA kA Klinikin 1997
tat Pakistan

Legende:  G6PD: Glucose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangel, pos: positiv, neg: negativ, m./o. Neo: Entbindungsklinik
mit/ohne neonatologische(r)/padiatrische(r) Betreuung, kA: keine Angabe.

Schluffolgerungen:

Insgesamt scheint der Kernikterus in Deutschland auch weiterhin eine seltene Erkrankung zu
sein. Auch wenn tliber das ESPED-Instrument sicher nicht alle aufgetretenen Kernikterus-
Félle erfalit werden und die Daten zur Privalenz mit Einschrinkung zu sehen sind (s.0.), las-
sen die Daten folgende Schliisse zu:

Nur bei einem Teil der erfaBBten Kinder mit Kernikterus liegt eine Alloimmun-Hédmolyse vor,
die mit dem Coombstest erfal3t werden kann. Erwartungsgemall fiel der Coombstest bei dem
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Kind mit Rhesusinkompatibilitit positiv aus, wéhrend er in 2/3 Féllen bei ABO-
Inkompatibilitit negativ blieb. Dies reflektiert, dal der Coombstest im Hinblick auf Spezifitét
und Sensitivitdt die Voraussetzungen an ein Screeninginstrument nicht erfiillt. AuBerdem
werden durch den Coombstest Félle von nicht-immunologisch bedingter Himolyse nicht er-
fafit.

Die insgesamt niedrige Zahl gemeldeter Félle 148t darauf schlieBen, dafl die derzeit in
Deutschland durchgefiihrte Praxis im Umgang mit Hyperbilirubindmie zur effizienten Préven-
tion des Kernikterus fiihrt.

Die ESPED-Umfrage lenkt den Blick auf das potentiell erhohte Risiko fiir einen Kernikterus
durch Hausgeburten und ambulante Krankenhausentbindungen, die zur Zeit allerdings nur
einen kleinen Anteil an den Entbindungen ausmachen. Eine Verstirkung der Pravention in
diesem Bereich wire wiinschenswert.

Studienleiter:

Frau Dr. F. Schaaff, Prof. Dr. Dr. P. Bartmann, Universitatsklinikum Bonn, Zentrum fiir Kin-
derheilkunde, Neonatologie, Adenauerallee 119, D-53113 Bonn
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Abb. 1: Regionale Verteilung der Meldekarten-Rucksendung fur 2001
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Abb. 3: Fragebogen-Riicklaufe der ESPED-Studien 2001
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Abb. 4: Haemophilus influenzae-Infektionen 2001 - Verteilung der Serotypen
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Abb. 5:  Altersspezifische Inzidenzen der in ESPED erfafiten systemischen Invasiven
Pneumokokken Infektionen (IPI) pro 100.000 Kinder in der jeweiligen Alters-
gruppe in Deutschland - Inzidenzen aller Nicht-Meningitiden
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Abb. 6: Altersspezifische Inzidenzen der in ESPED erfaten systemischen Invasiven Pneu-
mokokken Infektionen (IPI) pro 100.000 Kinder in der jeweiligen Altersgruppe in

Deutschland - Meningitiden-Erkrankungen

24

Ende des Berichts



	Transientes Myeloproliferatives Syndrom (TMD) bei Kindern mit Down-Syndrom
	Invasive Infektionen durch Gruppe B-Streptokokken
	Vergiftungen durch Lampenöle in Deutschland
	\(1.3.2000–28.2.2002\)
	Importierte parasitäre Tropenerkrankungen
	Glukosetransporter(GLUT1)-Defekt
	Eingegangene Meldungen: 4


