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Chronische Gedeihstorung

= Verminderte Korperlange
- bezogen auf das Alter *

* anthropometrische Werte

mussen auf das genetische Potenzial
des Kindes bezogen werden

(= Elterngrof3en)

A.C. Hauer




Haufigkelt der Gedeihstorung

Entwicklungslander: ~ 60%
» USA (ambulant): ca. 10%
» Deutschland (stationar): ca. 7-10%

» EU (stationar):
- In bis zu 35% Nebendiagnose ..




Ursachen, |

a) Entwicklungslander:

= Armut
» Unterernahrung

= |nfektionen




Ursachen, I

b) Industrielander:

= Angeborene Storungen
» Chronische Erkrankungen
Entstehungsmechanismen:

» Unzureichende Kalorienaufnahme
» Malabsorption - Maldigestion

» Gesteigerter Energieumsatz




Klinische Leitsymptome, |

a) Allgemein

= Zeichen der Dehydration

» VVerminderung des
subkutanen Fettgewebes
(, Tabaksbeutelgesali®)

= \VVerminderte Muskelmasse

= Bewegungsarmut ....

A.C. Hauer




O Klinische Leitsymptome, Il

b) Haut
= Blasse
- Anamie
(Eisen? Vitamin B ;,? Folsaure?)

= Atopische Dermatitis
- Nahrungsmittelallergie?

= Mundsoor
+ chronische Diarrhoe, HNO-/Atemwegsinfekte
Im 1. Lebensjahr

- Immundefekt?

» Blaschen / Erosionen
(Mund, Nase, Akren, Anus)

- Zinkmangel? A.C. Hauer




Klinische Leitsymptome, Il
c) Abdomen:

= Aufgetrieben, meteoristisch
Kohlenhydrat-Malabsorption?

» Fettstuhle :
Maldigestion? (Cystische Fibrose?)

= Blut im Stuhl :
Kolitis?

= Leber- / Milzvergrol3erung
- Lebererkrankung?
- Malignom?




Klinische Leitsymptome, IV
d) Oberer Gastrointestinaltraki:

= Spucken, Erbrechen,
Nahrungsverweigerung: Gastroosophagealer Reflux ?
vs. - Refluxkrankheit ?

e) HNO-Bereich

* Mundatmung, Schnarchen,

Hypertrophie der Tonsillen / Adenoide?

A.C. Hauer




O Ursachen einer Gedeihstorung

Organisch

ZNS-“Pathologie“ / Infection
Gastrointestinale

Erkrankungen
Chron. Herzinsuffizienz
Endokrine Erkrankungen
Lungenerkrankungen
Nierenerkrankungen

Chromosomale Aberrationen
Metabolische / angeborene Stérungen

Chronische Infektion (i.e. TB, HIV-,...)
Chronische Inflammation
Immundefizienzen

Malignome

Kongenitale Syndrome
(i.e durch Infektion)

,Nicht-organisch"”

Inadaquate Kalorien-Aufnahme
Psychosoziale Ursachen, ...



O Ursachen einer Gedeihstorung

Organisch .Nicht-organisch"”
ZNS-“Pathologie“ / Infection Inadaquate Kalorien-Aufnahme
Gastrointestinale Psychosoziale Ursachen, ...

Alarm -Zeichen fur organische Ursache

» Kardiale Symptome (Gerausch, Odeme, ...)
 Entwicklungsverzogerung / Dysmorphie

« Mangelnde Gewichtszunahme
trotz adaquater Kalorienaufnahme
e Organomegalie / Lymphadenopatie

» Rezidivierende / schwere respiratorische,
mukokutane oder Harnwegs-Infekte

» Rezidivierendes Erbrechen, Diarrhoe oder Dehydration




Diagnostik, |

1) Familienanamnese

- Konsanguinitat
- Endhohe
- Pubertatsentwicklung

- (Allergien?)




Diagnostik, |

2) Schwangerschaftsanamnese

= Probleme?

- Infektionen? Hochdruck?
- Nikotin, Alkohol, ...?

» Intrauterine  Wachstumsverzogerung?

2) Geburtsanamnese

* Termingeburt?
* Mal3e bei der Geburt?
» Peripartale Asphyxie?

A.C. Hauer




Diagnostik, Il

2) Schwangerschaftsanamnese

Somatische Entwicklung des Neugeborenen
gepragt von:

- KOGrpermal3en der Mutter
- Intrauteriner Versorgung!

2) Geburtsanamnese

* Termingeburt?
» Mal3e bei der Geburt?
» Peripartale Asphyxie?




Diagnostik, Il

3) Personliche Anamnese

» Bisherige anthropometrische Daten?
(Mutter-Kind-Pal3-Untersuchungen)

» \/or- Erkrankungen

= Aktuelle familiare Situation
(Umzug, Trennung,

Reisen ins u.a. tropische Ausland, ...)

» Auffallige Symptome
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Diagnostik, IV

4) Ernahrungsanamnese

= Art der Nahrung

* VVerabreichung der Nahrung

= Zeitpunkt / Art der Nahrungsumstellung
= Gehalt an: - Kuhmilch

- Fruktose
- Gluten

= Alternative Erndhrungsformen ( vegan = Vit. B ;,-Mangel!)



Diagnostik, V Protein + Energie-Bedarf

- Alter Protein Energie

4a) Ernahrungsprotokoll 3) gkg  kealkg
Auswertung: 0-1 22 108
. 1-3 114 102

= Kalorienzufuhr —

bezogen auf Alter des Kindes 4-6 1.03 90
7-10 1.0 70

= Uberangebot an Kohlenhydraten (  Fruktose ) *?
- unausgewogene Ernahrung?
* - Apfelsaftkonsum von Kleinkindern deckt
bis zu 60% des taglichen Energiebedarfs ...
Aber. Mangel an Protein, Fett, essenziellen Nahrstoff en



@
Diagnostik, VI

4b) Futterungsprobleme

= Oromotorische Dysfunktion?
Logopadie?
= Interaktionsprobleme?

Beobachtung
der Fltterungsszene

A.C. Hauer




Diagnostik, VII

5) Korperliche Untersuchung
Erfassung einer Gedeihstorung

= Gewicht (altersbezogen ) =

umfassendes Mal3 der bisherigen und aktuellen
Erndhrung und des Gedeihens

- kann sich kurzfristig andern!




Diagnostik, VII

5) Korperliche Untersuchung
Erfassung einer Gedeihstorung

= Korperlange (altersbezogen ) =

- langfristige Unterernahrung
bedingt vermindertes Langen
wachstum




Diag nosti k’ VII KNABE: 0-63 9 12 15 1832;3§F:2E:$§ilg?:i§?Iﬁfﬁi’;j}:gz
5) Korperliche Untersuchung : __ :
Erfassung einer Gedeihstorung W =
= Kopfumfang = N7 %
- anthropometrischer Parameter, |- -
der sich zuletzt andert -

Alter 3 :L {JMEW 12 15 18 21 jsr; 30 33Monate
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Diagnostik, Vlla
5) Korperliche Untersuchung

Quantifizierung der Gedelhstdrung

Langen -Sollgewicht
= aktuelles Gewichtin % des
fur die Korperlange normalen Gewichts

LSG (%) = Kdorpergewicht ( kg) x100
Gewichtsmedian ( 50. Pz.) fur d. Korpergrolie

Normwert: 90 - 110%
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Diagnostik, VlIb

Quantifizierung der Gedeilhstdorung

= Geschwindigkeitd. Zunahme

L=l

= Wachstums -Geschwindigkeit

Madchen

des Korpergewichts B el
Alter (Jahre)

* Body mass index (BMI)

<15 (11 - 13 Jahre)
< 16,5 (14 — 17 Jahre)

A.C. Hauer

]' UNTERERNAHRUNG!




Diagnostik, VIII

6) Differentialdiagnostik

anhand anthropometrischer Befunde
Diaghose Kopfumfang Korpergewicht KOrperlange
Hereditare und
kongenitale
Defekte
Konstitutionelle
Entwicklungs- normal
verzogerung
- Mangelnde
Energiezufuhr
- Malabsorption normal u 1
- Erhohter

Energieumsatz




Diagnostik, IX
5) Kdrperliche Untersuchung

» Dysmorphie -Zeichen? (Turner-Syndrom,
Trisomie 21, ...)

= Haut: - Blasse, Mundwinkelrhagaden?
- Petechien?
- Alopezie?

- [kterus, Pruritus ?

= Abdomen : - Vergrél3erung? Resistenz? Aszites?
- Peristaltik?
- Leber-/Milzgrolie ?

= Skelett : - Rachitis?

A.C. Hauer



5) Korperliche Untersuchung

= Abdomen: - Resistenz ? ....

A.C. Hauer




Diagnostik, X

5) Korperliche Untersuchung

» Fokus- Suche: HNO-Bereich?

= Neurologischer Status:
Fehlende Muskeleigenreflexe?
(Vit. E-Mangel , ...)

= Psychomotorische Entwicklung

= Pubertats- Stadium

A.C. Hauer




Ernahrung im 1. Lebensjahr

Almuth Christine Hauer

Univ.-Klinik flr Kinder- und Jugendheilkunde

Medical University of Graz



® e Ernahrungsplan fur das 1. Lebensjahr

Milchernahrung Beikost Familienkost

Brot -
Milch - Mahlzeit

Zwischenmabhlzeit

Muttermilch Getreide-
Oder Obst-Brei

Sauglingsformula

Zwischenmabhlzeit

Brot - Milch -
Vollmilch -

Gemiuse

1. |2. |3. |4. |5. |6. |T.
MONATE

= Vit. K »  Vit. D, Fluorid >

A.C. Hauer




® Spezialformulae:

Extensive und partielle Hydrolysate (EHF, PHF)

und Allergiepravention 12

Intervention Effekt

Empfehlungs-

grad

o ExKI. Stillen (- 5.LM) Kuhmilchallergie
o Stillen (WHO;- 7.LM) Atop. Ekzem (bis 3 J)
Asthma (bis 6-16 J)
 EHF / keine Beikost KMA (bis 5-7 J)

(bis 5.-6. LM) Atop. Ekzem (bis 4 J)

e PHF / keine Beikost < als bei EHF /...
(bis 5.-6. LM)

> W w >

Allergiepraventive Diat:

a) beil Hochrisikokindern effektiv.  b) Effekt nach 4.-6. LM??

1.2 Von Berg A., J Allergy Clin Immunol 2003; %2 Host A., Allergy 2004




- Spezialformulae:

1) Bisher effektivste allergiepraventive Mal3nahmen:
» Nikotinkarenz der Mutter, rauchfreie Umgebung

o Ausschliel3liches Stillen ftr 4 - 6 Monate

e Beikost erst nach vollendetem 4. Lebensmonat

2) Ohne Wirkung:

» Restriktive mutterliche Diat wahrend Schwangerschatft
und Laktation

3) Limitierte Evidenz:

- Hypoallergene Formulae nach Abstillen (kaum  EinfluR
auf Entwicklung spaterer allergischer Manifestationen) 1

1 Kneepkens C, Eur J Pediatr 2010
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Zusammenfassung lll: ad Allergie und Diab. mellitus

e Spatere (> 4-6 Monate) Einfihrung allergener NM (El,
Fisch) ist bzgl. spaterer Allergien nicht protektiv -

e Schutz vor atopischer Erkrankung
durch diatetische Exklusion (inkl.
Fisch, Ei, Erdnuss) Uber (vollendet) 4-6 Monate
hinaus ist ungentigend belegt 2

 Fruhere Gabe von Nahrungsmitteln mit
hohem Gehalt an omega-3-Fettsauren (Ei,
Fisch) ist protektiv bzgl. Entwicklung
eines Diab. mellitus Typ | 3

1 Zutavem A; Pediatrics 2008 (121):E44 2 Greer F, Pediatrics 2008, 121 (1):
183 3 Norris, JM, JAMA Sept 2007 (298):1420




Zusammenfassung, V.
ad Zoliakie

P—
9&*"“’ .
-

y

 Nutzunqg des "kritischen Zeitfensters"

- zur Modulation der genetischen Pradisposition
flr Autoimmunitat

- bei In dieser Zeit meist abnehmender Stillrate

> Die zu frihe (< 4 Monate) und zu spate (> 6 Monate)
Gabe von Gluten soll vermieden werden

> Die stufenwelse Gabe kleiner Mengen von Gluten ,
___wenn das Kind noch gestillt wird, ist empfohlen




Themen, ...

Ana-
tomische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten
_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings




@® Akute Diarrhoe — Definition und Erreger

) - Stuhimenge III Erkrankungs-
- =100 I kg KG | Erreger dauer
bzw, - 2009 /d Rotavire? \ 5-7 Tage

(physiologisch: 5 - 10g /kg KG / d
bzw. 100 - 200g / d)

__ |pis zu 12 Tagen

- Stuhlkonsistenz 111

oder

Il) Absetzen von
> 3 flussigen * Stuhlen/d

Astroviren e P - 3 Tage

* = der Form des aufhehmenden
Gefaldes entsprechende Konsistenz

A.C. Hauer



@® Akute Diarrhoe — Definition und Erreger

« Makroskopischer Aspekt!

- wassrig??
- blutig ?
Cave.
- Bakterielle Infektionen = evtl. , blutige® Diarrhoe “!

(Campylobacter jejuni, Yersiniae, Salmonellae,Shigel lae,
enteropathogene E. coli, EHEC, Clostridium diff.)

- Chronisch-entzindliche Darmerkrankung

A.C. Hauer



Akute Diarrhoe — Definition und Erreger

» Makroskopischer Aspekt!

- wassrig??
- blutig ?
Cave:
Causative pathogens In developed regions:
o 40%: Viruses (rota-/ adeno-/ noro-,...)
o 20%: Bacteria (campylobacter jejuni, yersiniae, salmo-
nellae, shigellae, pathogenic e. coli, clostr. diff. )

e 5%: Parasites
o 35%: No pathogens isolated

A.C. Hauer




Globale Ursachen der

Mortalitat bei Kindern <5 Jahren 1

Frieumonia
et e,
14% 4%
' J Preterm birth
complications 12%
Cther /"
non-communicable
diseasas 4%* Birth
R asphuxia
. b ffg%
ith .Y

infections EII: = e =% :::t“;t::ll%

Mieningitis 2% ’ e g‘:fm
Fertussis 2%
-
A1052% S~ Other 5%
1.336.000 /Jahr
Malaria 8% £ (1980 Congenital
; abnormalities 3%
|”J"JF:-’3%/ 4.5 Mill 1)
K easles 1% % T Tetanus 1%
P
Diarrhoea

1 Black RE, Lancet. 2010 Jun 5;375(9730):1969-87

A.C. Hauer



Globale Ursachen der

Freurnonia

Pravention und Therapie der

Diarrhoe - Schlisselfaktoren

(seit 1980) *:

e Orale Rehydration

(inkl. Zink)

» Verbesserte Hygiene
e Zugang zu sauberem Wasser
« Handewaschen

« Vit. A-Supplementierung

e Masern-Immunisierung

e Rotavirus-
Immunisierung

__.l""-\_ —

4% 4%

Preterm birth
complications 12%

/

Birth
asphuxia
9%
-
T Sapsis
%
T other 5%
1.336.000 /Jahr
(1980 Congenital
. abnormalities 3%
4.5 Mill 1)
i T Tetanus 1%
"_—H...-_ —r
Diarrhoea

1 Black RE, Lancet. 2010 Jun 5;375(9730):1969-87

Mortalitat bei Kindern <5 Jahren 1

A.C. Hauer



® Akute Diarrhoe, | —

Klinische Einschatzung des Dehydrations -Grades (WHO)
(in % des akuten Gewichtsverlusts )

Indikator = 2% 3 -9%
L
Fontanelle unauffallig etwas eingesunken
Hautturgor unauffallig eytl.

Schleimhaute feucht trocken

Bulbus unauffallig etwas eingesunken
Harnmenge normal 1

Extremitaten warm

Rekapillar.-Zeit unauffallig t
Bewusstseinslage normal nervos / lethargisch
Herzfrequenz normal mormal

Blutdruck normal normal - l

Primare Indikation zur oralen Rehydration !




® Die , heun Saulen “
der adaquaten Behandlung
der akuten Gastroenteritis
Im Kindesalter *

1) Verwendung oraler Rehydrationslosung (ORL)
2) Hypotone ORL (Na 60 mmol/L, Glukose 74 - 111 mmol/L)
3) Rasche Rehydration: in 3 -4 Stunden

4) Anschlie3end rasche Realimentation ( normale Nahrung)
5) Spezialformula nicht gerechtfertigt

6) Verdunnte Milchfertignahrung nicht gerechtfertigt

7) Weiterstillen (wahrend gesamter Erkrankungsdauer)

8) Bel persistierender Diarrhoe: Flussigkeitsersatz mit ORL
9) Keine unnotige Medikation

(*WHO 1992; American Academy of Paediatrics 1997; ESPG HAN 2000)

A.C. Hauer



Diarrhoe — Definitionen

1) Diarrhoe
- Stuhlmenge / - volumen m
=> 109/ kg KG / die oder > 200 g/ die

- Stuhlkonsistenz (111

= Diarrhea Is the main clinical expression of  malabsorption ,
...When such diarrhea is chronic , the associated general
malabsorptive state results in  malnutriton 1

II) Chronic diarrhea = diarrhea for more than 2 weeks

1 Walker-Smith JA et al, JPGN 2002, 35:598-105




Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter.._ .

-
1) Erkrankungen des Lw {,ﬁ‘_%-)’

2) Erkrankungen des Dickdarms

3) Erkrankungen des Pankreas

4) Erkrankungen der Leber

5) Endokrine Erkrankungen

A.C. Hauer



Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dickdarms

a) Infektios ; K

/\

b) Chronisch -entztndlich, ...
(Colitis ulcerosa, Crohn 's Caolitis, ...)

c) Kongenitale Malformation

(Hirschsprung-Enterokolitis, ...)



O Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

1Erkrankung

(- Zystische Fibrose ...)

Test: Pankreas-Elastase-l (Stuhl),
Bei CF zu niedrig!

2) Leber -Erkrankung

(- jede Ursache einer
Gallengangsobstruktion, ...)

Endocrine

3) “Endokrine* Diarrhoe
(- Zollinger-Ellison-Syndrom, ,VIPom , ...

A.C. Hauer



Resorption im
Gastrointestinaltrakt

Disaccharide
H,O-16sl. Vitamine

Vitamin B ;,
Folsaure

Colon

/ Galle

< Pankreasenzyme

fettlosliche Yitamine
ADE

Fett

Gallensalze

A.C. Hauer



“"‘j}‘j‘ Syndrome chronischer Diarrhoe
=" und Mangelerndhrung im Kindesalter

Erkrankungen des DuUnndarms Diagnostik

a) Anatomische Malformation

= Bildgebung
(Kontrastmittelgabe, ...)

b) Mukosale Abnormitat

==p| DUnndarmbiopsie

C) Selektive angeborene  spezifische Labortests
Resorptionsstorung == Funktionelle Assays

A.C. Hauer



Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Analyse des , Target Substrats (= Stuhl!)

1) Menge (inkl. Anderung des Stuhlvolumens bei Fasten !)
und makroskopischer Aspekt

2; Chemische Analyse (Stuhl-pH, ...) _

3) Untersuchung bzgl. Stuhl- Leukozyten Inflammations -

markern, i.e. Calprotectin , Laktoferrin, .

4) Bestlmmung der Stuhl- Elektrolyte

Max. Stuhl- Nat Kt .Osmotic 9ap
volumen (mOsmol
(ml/ kg / Tag) (290 - 2[(Na)+(K)]
Normal 5-10 22 21 | 140
Rotavirus 30 - 160 37 22 | 140

Cholera 180 80 86 70




o0 Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dunndarms

Y

’
. ,{’!.

. |
g !
| . O
a) Anatomische Abnormitat A~
V<
A

5

f
L

 Beeintrachtigte Peristaltik
(i.e. Intestinale Pseudo-Obstruction ... )

* Intermittierende partielle intestinale Obstruktion
(i.e. Malrotation mit intermittierendem Volvulus)

e Kurzdarmsyndrom
(i.e. nach ausgedehnter intestinaler Resektion,
wie bel “NEC”)



o0 Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dunndarms \ |
araral,
a) Anatomische Abnormitét Ei",?)\ j

Ad klinische Prasentation
kongenitaler gastrointestinaler Malformationen

(l.e. Malrotation; i.e. pancreas annulare:
Haufig Erbrechen !

o Kurzdarmsyndrom
Folgen: - Malabsorption, Gedeihstdorung, Vitaminmangel

- Bakterielle Fehlbe5|edelung



. Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dunndarms

b) Mukosale Abnormitat ( Enteropathien )

Nahrungsmittel-induzierte /-sensitive Enteropathien
(Kuhmilchprotein , Soja, ...)
Postenteritis-Syndrome
(inkl. sekundare Laktose-Intoleranz )

Intestinale Lymphangiektasie
Zoliakie
Giardiasis .......



. Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelernahrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dunndarms
c) Selektive angeborene Resorptionsstorung

» Kongenitale Chloriddiarrhoe
» Glukose-Galaktose Malabsorption

« Kongenitaler Laktase-Mangel
» Sukrase-Isomaltase-Mangel

e Acrodermatitis enteropathica

A.C. Hauer




Syndrome chronischer Diarrhoe
und Mangelerndhrung im Kindesalter

Erkrankungen des Dunndarms

b) Mukosale Abnormitat:
assoziiert mit Immundefizienz

e Primare Immundefizienzien (SCID , CVID, ...

e Autoimmun-Enteropathie
Polyendokrinopathie-assoziierte Autoimmun Enteropat hie

e Acquired immune-deficiency syndrome ( AIDS, ...)

e Jntractable diarrhea syndrome of unknown origin®
(primary epithelial component + subtle immunodeficiency

?)



ahrungs-
mittelunver-
trdglichkeiten
_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstérung / Erndhrung des Sduglings




Subjektive Beschreibungen ...

,Obstipation”
= Abweichen vom normalen Stuhlmuster

- Stuhlfrequenz selten
- Stuhlvolumen variabel

- Stuhlkonsistenz erhoht

- Defakation schmerzhatft '

A.C. Hauer
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Definition ...
Obstipation

- Verzogerung der Defakation bzw.
- Schwierigkeiten bel der Defakation
- seit mehr als 2 Wochen !

- Jijnkomplette Entleerung des distalen Colon “ 2

1Baker SS, J Paed Gastroenterol Nutr IX '2006; 2 Abi-Hanna A, Lake AM, Pediatr Rev 1998
A.C. Hauer



Obstipation - Epidemiologie

e 3% aller Vorstellungen in Univ.-Kinderkliniken
e 25% der Vorstellungen in

padiatrisch -gastroenterologischen Ambulanzen !

e Bis zu 35% der 6 - 12jahrigen betroffen 2
e Erstmanifestation meist ab 2 - 4 Jahren 3

e Bel 35 - 55% zusatzlich Enkopresis (v.a. Knaben)

 Bel > 95% aller obstipierten Kinder > 1 Jahr:
funktionelle Obstipation !

! Loening-Baucke V, Gastroenterology 1993; 2Felt B, Univ. Michigan Guidelines Clin Care,
11’2005; 2 Rubin G, Clin Evid 2004 A.C. Hauer



Klinische Differenzialdiagnostik — Neugeborene

® Bel Neugeborenen haufigste
organisch bedingte Obstipation!

« Mekoniumabgang > 24 Std. =
> 90% Mb. Hirschsprung

e Inzidenz 1:5000
e Knaben/Madchen=4:1

- | o
* |dentifizierung mehrerer |(‘ g
Suszeptibilitats-Gene P
(R ET, G D N F, ED N R B’ Normal sigmoid ; @‘[”{ Area affected by

colon and rectum " Hirschprung's discase

EDN3, SOX10) *

Aganglionose,
* PS Aymé, Sept 2002 Im Rektum beginnend



® Klinische Differenzialdiagnostik —
Spatere Manifestation des Mb . Hirschsprung

e bel ,kurzem “ Mb . Hirschsprung:
Probleme erst mit / nach Beikost!

(Provokation der Deféakation mittels
Fieberthermometer etc.)

o Gefahr: Enterokolitis!
(= Fieber, explosive blutige Diarrhoe,
aufgetriebenes Abdomen; 2. - 4. Lebensmonat)




® Differenzialdiagnosen bei Obstipation
(nach Altersstufe + Haufigkeit ! *)

Neugeborene und Sauglinge

Mb. Hirschsprung
Kongenitale anorektale Malformationen
Neurologische Erkrankungen
Enzephalopathie
Patholog . Veranderungen des Ruckenmarks
- Myelomeningocele, spina bifida, ,tethered cord syndro me*
Metabolische Ursachen
- Hypothyreoidismus, Hyperkalziamie, Hypokaliamie, D  iab. Insip.
Schwermetallintoxikation
Medikamenten -NW

* Liste enstsprechend Haufigkeit; Baker SS, JPGN 199 9



Differenzialdiagnosen bei Obstipation
(nach Altersstufe + Haufigkeit! ) *)

Kinder > 1 Jahr

) Funktionell (> 95%)

II) Organisch
Mb. Hirschsprung
Metabolische Ursachen (s. oben; + Diab. mell.)
Zystische Fibrose
ZOliakie
Malformationen/Trauma des Ruckenmarks
Neurofibromatose
Schwermetallintoxikation; Medikamenten  -NW
Entwicklungsverzdgerung

Sexueller Mi3brauch
* Liste entsprechend Haufigkeit; Baker SS, JPGN 199 9




Warnsignale fur organisch bedingte Obstipation

Hinwelise / Symptome Verdachtsdiagnose

Mekonium > 48 Std., Gedeihstérung, Mb. Hirschsprung O
kleinkalibriger Stuhl, enger Sphincter,

leeres Rektum, palpable Faeces,

Enterokolitis-Symptome

Anus abnorm (Aussehen/Position)  Kongenitale anorektal e
Malformationen
Reduzierte/r MER/Tonus (UE), Rickenmarks-Anomalie

Pilonidalsinus, kein Analreflex

Gedeihstorung + schwere
respiratorische Infektionen Zystische Fibrose



Diagnostik bel funktioneller Obstipation *

Prazise Anamnese + klinische Untersuchunq sind
far die Diagnose der funktionellen Obstipation
meistens ausreichend:

Ausschluss von , Alarmzeichen® |
Stuhl-US auf okkultes Blut in ausgewahlten Fallen

Allein der Erfolg / Misserfolg einer konsequenten,
langdauernden konservativen Therapie bestimmt
die evtl. Erwelterung der Diagnostik!

* Baker SS, J Paed Gastroenterol Nutr IX 2006 (NASPGHAN guidelines; Evidenz III) AC Lialer



Therapie -Ziele

vollstandige, regelmaliige Stuhlentleerung

normaler Stuhlgang mindestens  3x / Woche
ohne Schmerzen und ohne Enkopresis

Moglichst weiche Stuhlkonsistenz

Re-Tonisierung des
sekundaren Megarektum

Entlastung der Familie

A.C. Hauer



Therapie d. funktionellen Obstipation (Kinder > 1Jahr) *

- Aufklarung / Schulung (Eltern + Kind)
- Ernahrunag:
FlUssigkeitsmenge; Fruchtsafte, Frichte

Vollkornprodukte

Ballaststoffe: tagl. Bedarf an Faserstoffen in g =
Alter des Kindes in Jahren + 5 g Faserstoffe

- Initiale Stuhldesimpaktion (PEG 3350; Klysmen?)
- Orale Medikation: PEG 3350 (Laktulose)

- Verhaltenstherapeutische Mal3nahmen
- Biofeedback (eher kurzfristig)

* Baker SS, J Paed Gastroenterol Nutr IX 2006 (NASPGHAN guidelines; Evidenz I-11l); GPGE-Lei tlinien
A.C. Hauer



Therapie d. funktionellen Obstipation  (Kinder >1 Jahr) *

. Orale Stuhldesimpaktion
mit PEG (Movicol junior ®):

- lizenziert fur: - Stuhldesimpaktion
- Rezidivprophylaxe bel Kindern

- Auflésung in Wasser (= zuckerfreies Getrank)

- Isoosmotisches Laxans

= U Belelition von: - Wassel £ BElekitoiviel) (Ne, K HCO (1)
Im Darmlumen

-3 Resultat: Vergrol3erung / Aufweichung
der Stuhlreste

* Baker SS, JPGN IX "2006 (NASPGHAN guidelines; Evidenz I-lIl) Al Haer



ahrungs-
mittelunver-
trdglichkeiten
_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstérung / Erndhrung des Sduglings




Bauchschmerzen in der Padiatrie — Vorbemerkungen

 Bei ~25% aller Kinder / Jugendlichen 12
- bis 15. Lebensjahr mindestens 1x Arztbesuch

wegen Bauchschmerzen (BS)
- Dauer der BS > 8 Wochen

e Ursachen : von gutartig bis lebensbedrohlich

— bel >80% dieser Kinder trotz umfangreicher
Untersuchungen (Kosten??) keine organische Ursache
zu finden = funktionelle Bauchschmerzen (Konzept??)

1 EI-Metwally A. et al. Arch Dis 2007 Dec;92(12):1094 -8: Predictors of abdominal pain in schoolchildren:
a 4-year population-based prospective study. 2 Saps M. et al. J Pediatr 2009; 154 (3):322-6



,Functional Gastrointestinal disorders (Rome IV)* —
Kinder / Jugendliche (4 - 18 Jahre)

Klassifizierung (= Tab. 1 der Originalpublikation):
H. Functional disorders: children and adolescents

H1. Vomiting and aerophagia

Hla. Adolescent rumination syndrome
H1b. Cyclic vomiting syndrome

Hlc. Aerophagia

H2. Abdominal pain—related FGIDs
H2a. Functional ayspepsia

H2Db. Irritable bowel syndrome
H2c. Abdominal migraine

H2d. Childhood functional abdominal pain
(bei sonst Gesunden: haufigste FGID!) 1

H2d1. Childhood functional abdominal pain syndrome
H3. Constipation and incontinence

H3a. Functional constipation

H3b. Nonretentive fecal incontinence

1 Saps M. et al. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2012,5 5 ( 6): 707



Funktionelle Bauchschmerzen

e Nach ROME |V Kriterien The

Functional

positive Diagnose maoglich Gastrointestinal

Disorders

THIRDY ERNTION

e Patientengruppen

A) Kinder im Alter von 0 - 4 Jahren
B) Kinder / Jugendliche im Alter von 4 - 18 Jahren

e Dauer der Symptome > 2 Monate

* In der Regel keine Alarmzeichen

1 Hyman PE, Childhood functional gastrointestinal dis orders (neonate/toddler), Gastroenterology 2006
(ROME 1ll) 2 Rasquin A, Childhood functional gastrointestinal d isorders (child/adolescent), Gastroentero-
logy 2006 (ROME III) A.C. Hauer



~Alarm -zeichen” ... 1

e Persistierende Schmerzen:
- rechter Oberbauch / rechter Unterbauch
- nicht im Nabel-Bereich (Ausnahme: Obstipation)

 Nachtlicher Schmerz
 Unklares Fieber

 Dysphagie

e persistierendes Erbrechen

e Gastrointestinale Blutung
 Nachtliche Diarrhoe

* Perianale Auffalligkeit; Arthritis

 Gewichtsverlust, Wachstums/-
Pubertatsverzogerung

e Positive Familienanamnese
(Zoliakie, Ulkus, CED)

1 Rasquin A. et al. Gastroenterology 2006 Apr; 130(5):1 527 2 Di Lorenzo C. et al. JPGN 2005



Diagnostische Kriterien flr
Funktionelle Bauchschmerzen® im Kindesalter
CEZa )

1. Episodische / kontinuierliche  Bauchschmerzen

2. Ungenugende Kriterien
fir andere funktionelle
gastrointestinale
Erkrankungen

3. Kein Hinweis auf entztundlichen, anatomischen,
metabolischen oder neoplastischen Prozess, der
Symptome erklart

1 Rasquin A, Childhood functional gastrointestinal di sorders (child/adolescent), Gastroenterology 2006
(ROME III)



Ad Diagnose Funktioneller Bauchschmerzen —
Spezielle Anamnese

Wo genau?

Art / Intensitat des Schmerzes
Wann genau?

Seit wann?

Immer?

Tags? Nachts?

Ferien? Wochenende?

Gewichtsverlauf?

Sport? Leistungsvermogen?



Hinwelse fur funktionelles Problem

Einschlafstorungen, ...

und ...
- Kopfschmerzen, Schwindel, Ubelkeit,

- Mudigkeit, Angstlichkeit, ...

Familiar:
Migrane,
Reizdarmsyndrom, ...




Diagnostik: ... limited and reasonable ...

,Bauchschmerzkalender*:
- Beschwerdeprotokoll im Alltag
- Akut -Vorstellung bei Beschwerden

e Harnuntersuchung (inkl.Kultur) 1
e Stuhl auf Wurmeier, ... 1
o Stuhl auf okkultes Blut; Stuhl-Calprotectin

« Diff Blutbild ' BZ CRP ' BSG °
o Eisen/ Ferritin, GOT, GPT, yGT, Lipase, Amylase, GE
o ZoOliakieserologie

e Sonographie
 H,-Atemtests ( Laktose, Fruktose, ...) 1

1 Rasquin A, Gastroenterology 2006 (ROME Ill) 2 Gijsbers CFM. et al. Acta Paediatr 2012, 101:e411



Diagnostik: ... limited and reasonable ...

Anamnese + Symptomprotokoll

Harn- und Stuhluntersuchung

Blutabnahme

Sonographie und H,-Atemtests

1 Rasquin A, Gastroenterology 2006 (ROME IlIl) 2 Gijsbers CFM. et al. Acta Paediatr 2012, 101:e411



o Gastroosophagealer Reflux - Hintergrund

* Exponentiell ansteigende Verordnung von Medikamenten
wegen ,, Gastroosophagealem Reflux*“ (GOR) 1

1 Baron JJ, 2007, J Paed Gastroenterol Nutr 45:421
A.C. Hauer




o Gastroosophagealer Reflux - Hintergrund

e Zur GOR-Abschéatzung / Symptomzuordnung:

Noninvasive Diagnostik mittels

,Infant Gastroesophageal Reflux
Questionnaire Revised” (I-GERQ -R) %

1 Orenstein S, 2010, Curr Gastroenterol Rep, 12:431 2 Van Howe RS, 2010, BMC Pediatrics 10:7
A.C. Hauer




e Gastroosophagealer Reflux - Hintergrund

e Zur GOR-Abschétzung / Symptomzuordnung:

Prospektive Untersuchung mit GER-Questionnaire von
128 konsekutiven Mutter-Saugling-Paaren (iber 6 Mon.) 2

Mit: -1 Monat: 11.74 (SE 5.98)
- 2 Monaten: 9.97 (SE 4.92)
- 4 Monaten: 8.44 (SE 4.39)
- 6 Monaten: 6.97 (SE 4.05)

= GER-Score verringert sich mit zunehmendem Alter!

5 1 Orenstein S, 2010, Curr Gastroenterol Rep, 12:431 2 Van Howe RS, 2010, BMC Pediatrics 10:7
A.C. Hauer




» GOR versus GORK - Hintergrund

Definition symptomatischer GOR -Krankheit (GORK):

Vorliegen beeintrachtigender Symptome / Komplikatio nen, die
durch Reflux von Mageninhalt hervorgerufen wurden (h aufiger
bei zusatzlichen Problemen, z.B. Zerebralparese, As thma, ...)

a) Gastrointestinal
- Gedeihstorung, Nahrungsverweigerung, Anamie
- Osophagitis mit Schmerzen und Hamatemesis

b) Extraintestinal
- Chronische respiratorische Erkrankung
(Giemen / Husten, Aspiration, Apnoen)
- Otitis media, Sinusitis
- Verhaltensauffalligkeiten
- Neurologische Probleme

jj 1 Orenstein S, 2010, Curr Gastroenterol Rep, 12:431  ?2Tighe MP, 2010, Arch Dis Child, 95:243



» GOR = Physiologisches Phanomen

« MoOglich bel allen Menschen, auch bel
sonst gesunden gut gedeihenden Kindern!

- Spontanerholung im 1. Lebensjahr
(bei > 98% mit spatestens 12-15 Monaten) 1.2

e Bis zu 73 Refluxepisoden taglich normal 3
e Regurgitationen bei gesunden Sauglingen:
- bel bis zu 67% mit 4 Monaten
- bel 21% mit 7 Monaten
- bei 5% mit 10 - 12 Monaten 4

' 5 1991, Pediatrics 88:834 “ Nelson SP, 1997, Arch Pediatr Adolesc Med, 151:569



» GOR: Effektivitat der Empfehlungen 1 - 4?

1) Positionierung : - Bauchlage, ausser beim
- Schlafenlegen
- Autofahrt

2-3) - Bel Formula-Ernahrung:
- Eindicken
- versuchsweise Hydrolysat
- Beil Muttermilch:

- kuhmilch- / sojafreie Diat  der Mutter

(Versuch Uber 2 Wochen)

4) Reduzierung der Nahrungsmenge auf 120 ml/ kg / Tag

Wichtiq: Positive Motivierung und
Erklaren des benignen Verlaufes !

B4 44 1Orenstein SR, 2008, J Pediatr 152: 310

A.C. Hauer



e GOR: ... und pharmakologische MaRnahmen ?

1) Nicht empfohlen I

 (Langer dauernde) Medikation mit Antazida wegen:

- Sorge bzgl. Aluminium gehalt
- ungenugender Daten bzgl.
Praparationen mit Magnesium / Calcium

2) Versuch moglich mit:

H,-Rezeptor-Antagonisten
Protonenpumpeninhibitoren (z.B.  Pantoprazol ) 2

(* 1 Rudolph CD, 2001, J Paed Gastroenterol Nutr 32 (Suppl 2 ):S1-3 2 Winter H, 2010, J Paed

&/ Gastroenterol Nutr, 50 (6): 609 A.C. Hauer




e Hintergrund

H. pylori:

) Sekretion von Magensaure

‘ e Typ B - Gastritis

e ~ 75% der Magenulcera
e~ 100% der Duodenalulcera

A.C. Hauer




e Hintergrund

- Chronische H. pylori - Infektion =
Risikofaktor fur Magenkarzinom / MALT-Lymphom

- WHO 1994
H. pylori = definiertes Kanzerogen der Gruppe |

Eradikation der H. pylori - Infektion hat Potential,
das Risiko der Entstehung von Magenkarzinomen
ZU vermindern




Klinische Fragestellungen 12:

1) H. pylori (Hp) und
rezidivierende abdominale Schmerzen (RAP)?

- sehr haufig, unbekannte Pravalenz
- vielfaltige Ursachen - meist funktionell 1P

- Kinder < 8-12 Jahre oft unprazise bzgl:
Schmerz-Intensitat /-charakter/-Lokalisation 2

- RAP mit klinischer Beeintrachtigung:
- bei 13,4% unselektionierter 10-12 Jahriger 3

a ”":"“’% 1a Fischbach W. et al, S3-Guideline H. pylori, Z Gastr  oenterol 2009; 47:1230-63 1 Koletzko S, Gut
2006; 55:1711 2 Chitkara DK, Am J Gastroenterol 2005; 100:1868 3 Tindberg Y, J Paed Gastro-
R w@«@‘ enterol Nutr 2005; 41:33 A.C. Hauer



H. pylori (Hp) und
rezidivierende abdominale Schmerzen (RAP) ?

Bei Adjustierung bzgl. weiterer Einflussfaktoren:

- keine positive Korrelation zwischen  Hp und RAP
(945 bzw. 695 Kinder)

- unspezifische abdominale Schmerzen
- bei Hp-positiven Kindern teils signifikant weniger .

- korrelierten mit: Einzelerzieherstatus (1221 Kinder)
Dyspepsie in der Familie 2

1 Tindberg Y, J Paed Gastroenterol Nutr 2005; 41:33 2 Bode G, Pediatrics 1998; 101:634
3 Macarthur C, BMJ 1999; 319:822



H. pylori (Hp) und
rezidivierende abdominale Schmerzen (RAP) ?

Meta-Analyse von 45 Studien :

Kelne Assoziation

zwischen H. pylori und
rezidivierenden abdominalen Schmerzen 3

1 Tindberg Y, J Paed Gastroenterol Nutr 2005; 41:33 2 Bode G, Pediatrics 1998; 101:634
3 Macarthur C, BMJ 1999; 319:822



2) Padiatrische Patienten und
schwere abdominale Schmerzen

a) Osophagogastroduodenoskopie  (OGD)
zwecks Ausschluss
organischer Erkrankung

b) Biopsieyf : - Histologie
2akterienkultur (mit  Antibiogranauss

- Urease-Schnelltest

c) Besprechung des Resultats mit Therapieangebot

1 S Fischbach W., Z Gastroenterol 2009; 47:1230-63
& A.C. Hauer



3) Therapierefraktare
Eisenmangel- anamie
(nach Ausschluss anderer Ursachen)

a) H. pylori -Infektion mogliche Ursache 1

b) Oft keine gastrointestinalen  Symptome 2

c) Besserung der Anamie,
z.T. auch ohne Eisen -Supplementierung 3

50 ! Barabino A J Paed Gastroenterol Nutr 1999, 28/1 2 Choe YJ, Acta Paediarica 2000; 89:154 3
BN Emin-Kurekci A, J Trop Pediatr 2005; 51:166




A) Nicht-invasive Tests: ®
1) 13C-Urea-Atemtest

_J\";j r Konsistent
s hohe Sensitivitat
+ Spezifitat ( >96-97% )! 3

e Diagnose einer H. pylori -Infektion 12

 Monitoring des Therapieerfolgs 2
(frihestens 4 Wochen nach beendeter Therapie)

1 Fischbach W, Z Gastroenterol 2009 2 Megraud F, J Pediatr 2005; 146:198 32 Autor et al. Helicobacter 2011.
Aug;16(4):327-37. 13C-urea breath test for the diagnosis o f Helicobacter pylori infection in children: a
systematic review and meta-analysis. A.C. Hauer



1) Non-Invasive Diagnostik: @

a) 13C-Urea-Atemtest b) Stuhl- Hp-Antigen -Nachweis

Invasive Diagnostik:
ophagogastroduodenoskopie

Makroskopisch :
e bel ~80% Iinfizierter Kinder mukosale Nodularitat

(,goose bumps")

- v.a. Im Antrum (relativ spezifisch: selektive Biopsien!)
- besonders ausgepragt bei hoherer bakterieller Dichte
- keine Korrelation Symptom -Intensitat

1 Fischbach W., Z Gastroenterol 2009



B) Empfohlene Eradikation + Verlaufskontrolle @

Patienten mit nachgewiesener H. pylori -Infektion

Und: - Erosive Gastritis

- Erosive Duodenitis
(= Ulkus vorlaufer:
- ernste, evtl. lebensbedrohliche Komplikation
- Ursache von: - okkultem Blutverlust

- Eisenmangelanamie)

1 Fischbach W., Z Gastroenterol 2009



B) Empfohlene Eradikation + Verlautskontrolle @

Patienten mit endoskopisch -(bakteriologisch)
nachgewiesener H. pylori -Infektion ohne
Erosion oder Ulkus

- Besprechung des Resultats
- Therapieangebot
(Besprechung der Vor-u. Nachteile)

Denn:
Wissen um Infektion macht Angst
= Verstarkung funktioneller Beschwerden

= evtl. sogar Entstehung eines Ulkus ....
1 Fischbach W., Z Gastroenterol 2009




B) Praktische Umsetzung der Eradikation , |11

1. Medikamente 2. Dosis 3. Dauer *
(per 0s)
a) PPI 1 mg/kg; 1 x tgl.

Nach Antibiogramm

b) Amoxicillin 50 mg/kg; 2 xtgl. 4 Tage
c) Clarithromycin 20 mg/kg; 2 xtgl.

oder

Metronidazol .

* Langere Therapiedauer nicht effizienter
L Fischbach W., Z Gastroenterol 2009



Themen, ...

Ana-
tomische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten

_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings

A.C. Hauer



Definitionen

Nahrungsmittel(NM )-Unvertraglichkeit
-

Chnicht toxiscD\ toxisch
mmun -mediiert 1 Nicht -immunmediiert
NM-Allergie (NM-Intoleranz )

lgE-mediiert Nicht-lge-  Enzymatisch Pharmakologisch
mediiert

- systemisch (Laktose- (Histamin-

- Haut/Respirations-/ Intoleranz) ausschittung)

- Gastrointestinal-Trakt

1 Definition World Allergy Organization. Johansson SG, J Allergy Clin Immunol 2004; 113:832-6
(Positionspapiere EAACI 1995/2001, revidiert 2004) L Do



@ Epidemiologische Situation

* bei ~ 3% aller Saduglinge *2; meist transient 3.6

e Erholungsraten: - 56% nach 1 Jahr/ 87% nach 3 Jahren 4
- 80% mit 16 Jahren ( IgE-mediiert) ©

Gastrointestinal Ekzem Asthma Rhinitis

L e i ' :
A R — e s
o 1-?!-___’_ .J'r..h-u- h- I;'l:.}"-;._-‘ _-..

0 1/2 I 3 7 15 Jahre

1 Sicherer HS, J Allergy Clin Immunol [I'”2010  2Host A, Allergy 2002 2 Eggesbo M, Pediatr Allergy Immunol
1999 4 James J, J Pediatr 1992 ° Hill DJ, Pediatr 1999 6 Skripak JMJ Allergy Clin Immunol 2007  A.C. Hauer




@ Epidemiologische Situation

* bei ~ 3% aller Sduglinge 1 2; meist transient 3.6

e Erholungsraten: - 56% nach 1 Jahr/ 87% nach 3 Jahren 4
- 80% mit 16 Jahren ( IgE-mediiert) ©

Gastrointestinal Ekzem Asthma Rhinitis
| | '

Kuhmilchallergie ( KMA) =

- haufigste Nahrungsmittel- Allergie im 1.Lebensjahr!
| ~ 50%: Entwicklung einer Oligo-NM -Allergie

| (v.a. gastrointestinal) °

- oft am Beginn des ,allergic march*

| 4
0 172 l | 3 7 15 Jahre

1 Sicherer HS, J Allergy Clin Immunol [I'”2010  2Host A, Allergy 2002 2 Eggesbo M, Pediatr Allergy Immunol
1999 4 James J, J Pediatr 1992 ° Hill DJ, Pediatr 1999 6 Skripak JMJ Allergy Clin Immunol 2007  A.C. Hauer



Anamnese und klinische Prasentation, |

1) Allergie familiar? * ken e topish

ein ET atopisch

ein Geschwister atopisch

beide ET atopisch

beide ET dieselbe atopische
Manifestation ‘ ‘ ‘

0 20 40 60 80 100

2) Zeitraum_zwischen Allergenexposition und Symptom

a) <60 (- 120) Min = Sofortreaktion:
- in bis zu 60% 2 (IgE-mediiert, Typ I)

b) Stunden - Tage - Wo. = verzogerte Reaktion:
-in ~ 40% 3 (Nicht-IgE -mediiert, Typ IV)

1 Bjorksten B. Curr Opin Allergy Clin Immunol 2005 2Vanto T. Allergy 1999 3 Host A. Ann Allergy
Asthma Immunol 2002 A.C. Hauer



Anamnese und klinische Prasentation, Il

3) Betroffene Organsysteme

- Haut

- Gastrointestinaltrakt 1

- Respirationstrakt

- systemisch (bis 10%) 2

- in 90%: mehr als ein Symptom 3

1 Host A, Ann Allergy Asthma Immunol 2002 2 Ventura A, JPGN 1988 3 Host A, Allergy 1990 e



Diagnostik IgE-mediierter Reaktion, |

A) In-vitro -Diagnostik 1

 Bestimmung des Gesamt- IgE
(altersabhangige Referenzwerte)

« Bestimmung kuhmilchprotein -spezifischer
IgE-AntikOrper im Serum

- Phadia-ImmunoCAP -System:
cut-off level > 0,35 kU /L

1 Sicherer SH. J Allergy Clin Immunol 2010
A.C. Hauer



Diagnostik |IgE-mediierter Reaktion, Il

B) In-vivo -Diagnostik

e Haut-Prick / Prick-Prick 1

Histamin

a) Oberflachliches Einritzen

- standardisierter Testlosungen

- oder nativer NM inkl. Kontrollen
In die Haut

b) Quantifizierung der Hautreaktion
(positiv : Quaddelgrofie > 3 mm
bei positiver Histaminkontrolle )

NaCl

A.C. Hauer



Diagnostik |IgE-mediierter Reaktion, Il

B) In-vivo -Diagnostik

e Haut-Prick / Prick-Prick 1

e Rasche Ermittlung einer Sensibilisierung

o falls positiv: cave Spezifitat < 100% (!!)

o falls negativ:
~ keine allergische Reaktivitat
(negative pradiktive Genauigkeit > 90%)

1 Sicherer SH. J Allergy Clin Immunol 2010

A.C. Hauer



Definitionen

Nahrungsmittel(NM )-Unvertraglichkeit
i

Chnicht toxisch > toxisch
e

mMmMmun -mediiert 1 Nicht -immunmediiert
NM-Allergie (NM-Intoleranz )

IgE-mediiert Nicht-lgg- JEnzymatisch Pharmakologisch
mediiert

- systemisch (Laktose- (Histamin-
- Haut/Respirations-/ Gl-Trakt Intoleranz) ausschittung)

1 Definition World Allergy Organization. Johansson SG, J Allergy Clin Immunol 2004; 113:832-6

(Positionspapiere EAACI 1995/2001, revidiert 2004) A.C. Hauer



Gastrointestinale Manifestationen 1

IgE_m_ed“ert a Gastrointestinale Anaphylaxie
l 0K

Gemischt Eosinophile

IgE/Nicht-IgE - Gastroenteropathien

mediiert (Osophagitis; generalisierter)

Nicht-IgE -mediiert Kuhmilchprotein-induzierte

- Enterokolitis
- Enteropathiesyndrome
- Proktokolitis

1 Sicherer HS, Sampson HA.
J Allergy Clin Immunol 11'2010 (mod.)
2 Sampson HA. Gastroenterology 2001

A.C. Hauer




... GI-Manifestation, 2: KMP-induzierte Enteropathie
(,Cow 's milk sensitive enteropathy”) 1

e Sauglinge (Alter: 6 - 12 Monate)

« Ernahrung: - Muttermilch
- kmp -haltige Formula
- (noch keine) Beikost

o chronische Diarrh6 (> 14 Tage), ggl. Erbrechen
- Hypoproteinamie
- Anamie

e Gedelhstorung

! Savilahti E, JPGN 2000 (30, suppl):S61-6  , - .



@ GI-Manifestation , 3: KMP-induzierte Proktokolitis

o Sauglinge (Alter: <2 Mon.); > 25% fam. Atopie

o Sehr guter AZ (atop. Dermatitis)

e Ernahrung:
- Muttermilch (ausschliel3l.)

- (kmp- haltige Formula)
- noch keine Beikost __
-
 Dblutig -tingierter Stuhl . |

e Defakationsschmerz

e Cave: Infektion / Inflammation anderer Genese? 1,2

1 Xanthakos SA. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2005 2 Arvola T. Pediatrics 2006

A.C. Hauer



Diagnostisches und therapeutisches Vorgehen bei

Ver dacht auf KMPA 1

Anamnese - Untersuchungsbefund
- Labordiagnostik

Anaphylaxie
klare Sofortreaktion

|

Diagnostische Eliminationsdiat (eHF oder AAF)
Spatreaktion (atopisches Ekzem): 1 - 2 Wochen
Gastrointestinale Symptome: 2 - 4 Wochen

|

Spezifisches IgE

| |

| {

Keine Besserung Besserung

der klinischen Symptome |lder klinischen Symptome

Negativ| | Positiv

|

|

Standardisierte orale Provokation

|

|

Negativ

Positiv

v {

! \

Keine Diat

Spezifische Elimination

1 Koletzko S, Niggemann B, et al. Monatsschr Kinderheil ~ kunde 7, 200
Committee practical guidelines. J Paed Gastroenterol Nu tr Aug 2012

9 1b Koletzko S: ESPGHAN Gl
A.C. Hauer




Diagnostisches und therapeutisches Vorgehen bei Ver dacht auf KMPA

1la, b

Anamnese - Untersuchungsbefund - Labordiagnostik

|

Diagnostische Eliminationsdiat ( eHF, AAF)
Spatreaktion (atopisches Ekzem ): 1 -2 Wochen
Gastrointestinale Symptome: 2 - 4 Wochen

|) Empfohlen:
- eHF: Formula mit extensiv hydrolysiertem Eiweil3anteil
(cave gastrointestinale Reaktionen! 2)
- AAF: Aminosauren-Formula
- strikte  Kuhmilchprotein -Elimination aus der miutterlichen Diat

I1) Nicht empfohlen:
- Formula mit intaktem Protein auf Sojaeiweil3basis

- Ziegenmilch, Stutenmilch, ... 3

laKoletzko S, Monatsschr Kinderheilkunde 7, 2009 1b Koletzko S: ESPGHAN GI Committee practical
guidelines . J Paed Gastroenterol Nutr Aug 2012 2de Boissieu D, J Pediatr 1997 SHost A, ESPACI /

ESPGHAN joint statement, Arch Dis Child 1999 A.C. Hauer



Definitionen

Nahrungsmittel(NM )-Unvertraglichkeit

nicht toxisch toxisch
‘/C > T~

Immun -mediiert 1
NM-Allergie

E

lgE-mediiert Nicht-lgE- | Enzymatisch Pharmakologisch
mediiert

- systemisch (Laktose- IStamin-
- Haut/Respirations-/ Gl-Trakt Intoleranz) Jausschittung)

Nicht -immunmediiert
(NM-Intoleranz )

! Definition World Allergy Organization. Johansson SG , J Allergy Clin Immunol 2004, 113:832-6

(Positionspapiere EAACI 1995/2001, revidiert 2004) A.C. Hauer



1. Primare Disaccharidase-Mangel (genetisch) @

« Kongenitaler Sukrase-Isomaltase-Mangel ( CSID, | - IV)
« Kongenitaler Laktase-Mangel ( Alaktasie )

» Primare Hypolaktasie vom adulten Typ

» Maltase-Glukoamylase-Mangel
» Trehalase-Mangel

Sekundare Disaccharidase-Mangel |
(erworben)

e Infektdose Enteritis
e ZOliakie

Niedrige Disaccharidaseaktivitat
Frihgeborene (ontogenetisch)

A.C. Hauer



Ad: Primare Hypolaktasie @
vom adulten Typ
=  lactose malabsorber*
= ,Laktoseintoleranz*

Glukose

Laktose —»\

Ursachen :

1) priméar : Enzymmangel

Erwachsenenlaktase =
5-10% der Neugeborenen-Laktase

2) sekundar : Mukosaschaden (Zoliakie)

A.C. Hauer



Primare Hypolaktasie vom adulten Typ

e autosomal rezessiv

» genetisch determiniertes Absinken
der Laktase -Aktivitat

e ausserst verbreitet:

@
(=20 - T S X
I © o ©

(75-90% weltwelt)

Klinisches Symptom : | aktoseintoleranz

I—

automatisch geringerer Konsum
von Milchprodukten
geringere Kalziumaufnahme !
hoheres Frakturrisiko 2
niedrigere BMD -Spiegel (auch bei Kindern) 3.4

1 Corazza GR, Brit J Nutr 1995, 2Honkanen R, Bone 1997, 3Stallings VA, JPGN 1994, 4Infante
D, JPGN 2000 i



Laktoseintoleranz* - Klinische Symptome

bel laktose haltigen Nahrungsmitteln dosisabhangig

e Meteorismus

« abdominale Beschwerden
(bis zu 20% der ,RAPY)

« Erbrechen

 Diarrhoe

A.C. Hauer



Fruktose malabsorption |, 1

(nintestinale Fruktose-Intoleranz®) Na+

e Defekt des Glut-5- Glc-Ga
Transportproteins

e (Gastrointestinale Symptome
(,Koliken®!) bel

Jrelativem Uberangebot*
fruktose haltiger NM :

- Fruktose, Sorbit(ol),
- Xylit, Mannit(ol)
- zu hohe Fruktose-Glukose-Ratio

A.C. Hauer



Fruktosemalabsorption | 2

Arten / Quellen der Fruktose :

- als freie Hexose
- polymerisiert (in Fruktanen)
- In Saccharose

Kaum prazise epidemiologische Daten

(Schatzungen: ~ 30% der Gesamtbevdlkerung in
westlichen Landern und Afrika) 1!

Durchschnittl. Fruktose konsum /Tag (weltweit):
11-54¢

Unvollstandige intestinale Resorption  von

25 g Fruktose: bel ~ 50% der Weltbevolkerung !

1 P. Born: Carbohydrate malabsorption in patients with no n-specific abdominal complaints. In: World
journal of gastroenterology : WJG. Band 13, Nr. 43, No  v. 2007, S. 5687-5691 A.C. Hauer



Fructosemalabsorption , 2 ®

« Symptome bei Kleinkindern

- v.a., wenn Apfelsaft > 50% der konsumierten
Getranke ausmacht

- (durchschnittl. Konaum / Tag:

150 - 600 ml Apfelsaft) *

e Chronische Diarrhoe 2

(von konsumierter Menge
abhangig, kein Fieber |, ...) /

e (Malnutrition + Gedelhstorung maoglich)

1 Heitlinger LA, Lebenthal E. et al. (1988) Pediatr Clin  North Am 35:239-55 2 Lifshitz F, et al. (1992)
J Pediatr 120:825-9 A.C. Hauer



Diagnostik | (Kohlenhydrat-Malabsorption generell)

H,-Atemtests (Laktose, Fruktose, Saccharose...)

Prinzip: Quantifizierbare Abatmung von H  ,-lonen
nach oraler Disaccharidbelastung
= (> 20 ppm Differenz zum
)l Ausgangswert = diagnostisch)

70

60 / A\
o ~— |\

. / \

20 ——

/
10 \
0+— /j?:’ —= ‘ = ‘ _\I:,Z_I_

EBlood Test

Einschatzung:
Generell akzeptierte spezifische Methode zum Nachweis

der Disaccharidmaldigestion/-absorption (NEJM 1969)
Problem : Durchfiihrung bei Kleinkindern < 4 J. A.C. Hauer




Diagnostik lla — ad Laktoseintoleranz

LCT-Genotypisierung 1 (= Molekulargenetischer Assay)

o Definition des LCT[-13910]-Dimorphismus
nahe dem LPH-Gen
« Bestimmung der LCT-Genotypen TT, TC und CC
e C-Allel pradisponierend zur Hypolaktasie
e Allel-spezifische PCR -Analyse
150 ul kapillares Blut oder Speichel

1 Obermayer-Pietsch BM et al. Bone Miner Res 2004
A.C. Hauer



Themen, ...

Ana-
tomische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten

_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings

A.C. Hauer



Pathogenese -Puzzle der Zoliakie

Transglutaminase Antikorper ?

Infektion P G5 iadin ]
@ prasentierende
Zelle

Heute:

ZOliakie : - multifaktorielle chronische
Inflammatorische Darmerkrankung

- bei der a) das angeborene
b) das erworbene
Immunsystem involviert sind

A.C. Hauer



Epidemiologie

ATLANTIC

Zoliakie:

ol Sy OSe X
idd\le

oa (JZV\’/\
o~ Asia :

Zurope
‘ 88-1:26 AT

India 1:100-1:310/%

$:87-1:16

"lene genetisch determinierte Erkrankung des Mensch

- mit der hochsten Pravalenz

- und dennoch am wenigsten diagnostiziert"

1 Catassi C, et a. In: Fasano A. et al (eds). Frontie

rs in celiac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008.

en

5 2331



Epidemiologie

ATLANTIC — a

Asia
N/A except
India 1: 100-1:3}

Zoliakie:

In Industrielandern haufig keine oder minimale Sympt ome!

Heute:

1 diagnostizierter Zo6liakiepatient =
5 - 10 nicht-diagnostizierte Zdliakiepatienten

1 Catassi C, et a. In: Fasano A. et al (eds). Frontie rsin celiac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008. S. 23-31



ZOliakie =

- multifaktorielle chronische
Inflammatorische Darmerkrankung

- bei der a) das angeborene
b) das erworbene Immunsystem
Involviert sind:

1. Prdsenz von HLA-Typ lI-Molekllen DQ2 oder DQ8 12

2. Spezifische Transglutaminase-2 -Antikorper
(friher "Gewebstransglutaminase")

3. Abhangigkeit von Gluten- Exposition
(= vollige Remission bei strikter glutenfreier Diat)

1 Cassinotti A. Am J Gastroenterol 2009; 104:195-217 2 Catassi C. Curr Opin Gastroenterol 2008; 24:687-91



1. Genetische Disposition der Zoliakie

Verwandtschaftsgrad/
% Positivitat serologischer Marker

10-18 Verwandtschaft | ©

86 Monozygote Zwillinge *
(vs. 20) (dizygote Zwillinge)

90-95 | DQR1*0201/DQa1*0501 (HLA-DQ 2)

1 Nistico L. Gut 2006; 55:803-8 A.C. Hauer



@Ad Abhangigkeit von Glutenexposition

Immunreaktionen durch alkohollosliche Proteinfrakti onen
(Prolamine) aus:

\
Welizen (Gliadin)
Getreide-
> toxizitat
Roggen (Secalin) in vitro
und
INn VIVO

Gerste (Hordein) .

A.C. Hauer



Klinische Leitsymptome - A

« Gedeihstdrung (Gew. < 3. Pz./ Wachstumsverzogerung)

e Rezidivierende abdominale Beschwerden

(seit > 1 Jahr, Diagnostik-Indikation)
* Neigung zu Diarrhoe
e Mudigkeit, Abgeschlagenheit

Heute:

e Therapieresistente Eisenmangelanamie

» Ungeklarte Aminotransferasenernéhung
(> doppelte Norm, seit > 6 Monaten)

« Haufige Infektionen (IgA -Mangel?)

1 . .
Ventura A, Clin Pediatr 2001 AC e




Klinische Leitsymptome 1-B = heutel

e Rezidiv. Stomatitis (5-6 Lasionen + nach 2. Episode; > 3 mal/Jahr)

e Zahnschmelzdefekte
e Hautprobleme - Haarausfall, Alopezie

- Dermatitis herpetiformis Duhring 2

Cave:

Diagnosesicherung durch
Hautbiopsie!!

1 Ventura A., Clin Pediatr 2001 2 Kurppa K., J Paed Gastroenterol Nutr 2008; 47:500-3
A.C. Hauer



Klinische Leitsymptome 1-C = heutel

» Chronische Cephalea

* Psychische Probleme
(depressive Verstimmung)

* Therapieresistente Epilepsie

e Intrakranielle Verkalkung

1Ventura A., Clin Pediatr 2001 2 Grossman G. Pract Neurol 2008; 8:77-89 L L



Klinische Manifestationen gegen _ das Klischee:

1) Zunehmend mehr Ubergewichtigkeit
auch bei florider Zoliakie:

- 39% /371

Irischen Zo6liakiepatienten

- 43/371: BMI > 301

2) Extra- intestinale Manifestationen konnen
- das klinische Bild dominieren 1 heutel
- die einzigen Symptome sein = neure!

1 Dickey W. Am J Gastroenterol 2006 (101):2356 2 Lebenthal E. In: Fasano A. et al (eds). Frontiers in
celiac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008. S. 18- 22 A.C. Hauer



@® Assoziationen T = heutel

* [gA - Mangel (10%)
e Autoimmunerkrankungen

- Diab. Mellitus |

- Autoimmunhepatitis 3 4

- Autoimmunthyreoiditis

- Autoimmunhamolyt. Anamie

- Juvenile rheumatoide Arthritis
- Kollagenosen

« Down -Syndrom (4 - 5%)
e Turner-Syndrom

e ZOliakie in der Verwandtschaft (Grad I)

1 Ventura A, Clin Pediatr 2001 2 Korponay-Szabo IR. Gut 2003; 52:1567-71 32 Gianfrani C. Mini Rev Med
Chem 2008; 8:129-34 “4 Leeds J. Br Med Bull 2008; 88:157-70 A.C. Hauer



Revidierte ESPGAN -Kriterien
fur die Diagnose einer Zoliakie  (London 1990)

 Eindeutig pathologische
duodenale Mukosa unter Gluten: 1. Biopsie

e Besserung der klinischen Symptome/
der serologischen Marker
unter glutenfreier Diat Verlauf |

A.C. Hauer



2) Serologische Diagnostik

Funktionen :

- bel Screenings
(= um Indikation zur Biopsie zu stellen)
- zur Stutzung der Diagnose "Zoliakie"
- fur die Kontrolle des Ansprechens auf die Diat

Tests:

A) IgA - und IgG - Antigliadin-AntikGrper
B) Deamidierte IgA - und IgG -Gliadin-AK
C) Endomysiale AntikGrper

D) Transglutaminase-2-IgA -AntikGrper
E) HLA-Typisierung

A.C. Hauer



C) Endomysiale AntikOrper
PRO KONTRA

- hochst sensitiv (95-100%) - teuer
- hochst spezifisch (95-100%)

|

- untersucherabhangig!

- cave: zuvor IgA-Mangel
ausschliessen!

Methodik: - erkennt Transglutaminase als Antigen
- Indirekte Immunfluoreszenz
- menschliche Nabelschnur als Substrat

1 Cacaido R. In: Fasano A. et al (eds). Frontiersin ce liac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008. S. 107-1 3
A.C. Hauer




D) Transglutaminase-2-IgA -AntikOrper o
PRO KONTRA

- hochst sensitiv (95-100%) - cave: zuvor IgA-Mangel
- hdchst spezifisch (95-100%) ausschliessen!

- preiswerter als EMA

- nicht untersucherabhangig

Methodik: - Erkennung der Transglutaminase-2 als
Antigen
- Bestimmung der Transglutaminase-AK

mittels ELISA

1 Cacaido R. In: Fasano A. et al (eds). Frontiersin ce liac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008. S. 107-1 3
A.C. Hauer



E) HLA-Typisierung

Negativitat fur
HLA-DQ2-oder HLA-DQS:

= Ausschluss einer Zdliakie mit
99% Wahrscheinlichkeit!

A.C. Hauer



ESPGHAN Guidelines for Diagnosis of Coeliac Disease, .
J Paed Gastroenterol Nutr, Vol. 54 (1), January 2012

[ Child / Adolescent with Symptoms suggestive of CD ]
3

Antl-TGz IgA & total lgA'

Anti-TG2 Anti-TGZ
/posmve //neqatwe / NotCOD

Zuweisung ad Padiatrische Gastroenterologie: m’?;wmwmw‘
Diskussion von 2 Dlagnosewe_gen inkl. | ol S
Konsequenzen (Anamnese, anti-TG ,-Titer) N g

- lsocu!tod dlspases
Pos. Anti-TG2 < 10 x normal

" Pos. Anti-TG2> 10 x nony

EMA & HLA pQs/pQ2 [

EMA pos. EMA pos. EMA neg EMA neqg
HLA pos. HLA neq HLA neqg HLA pos.

OEGD & biopsies

Marsh 0-1 Marsh2or3

CD+ ( Consider false Consider false ety CD+
neg. HLA test pos. an3-TG2 false pos. serology
l Consider biopsies false neg biopsy or ‘
potential CD
GFD Extended evaluationof GFD
& Flu HLA/serology/biopsies & Flu

FIGURE 1. Symptomatic patient. CD: Coeliac disease; EMA: Endomysial antibodies; F/u: Follow-up; GFD: Gluten-free diet; Gl: Gastroentero-
logist; HLA: Human leukocyte antigen; IgA: Immunoglobulin A; IgG: Immunoglobulin G; OEGD: Oesophagogastroduodenoscopy; TG2: Trans-
glutaminase type 2. A.C. Hauer



Hauptkomponenten erfolgreichen Managements

(Konsens des National Institute of Health, USA) 1

1) lebenslange glutenfreie Diat
- ungeachtet des Alters bel Diagnose!

2) Beratung durch erfahrene Diatologlnnen
3) Schulung
4) ldentifizierung + Behandlung nutritiver Mangel

5) Zugang zu Selbsthilfegruppen

6) Langzeit-follow up durch
ein multidisziplinares Team

1 Cohen M. In: Fasano A. et al (eds). Frontiersin ce liac disease. Vol. 12. Basel, Karger; 2008. S. 133- 88
A.C. Hauer



Themen, ...

Ana-
tomische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten

_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis)

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings

A.C. Hauer



CED — Klinische Prasentation

Symptome MC CU
Rektale Blutung ++

Diarrhoe ++

Bauchschmerzen ++++ i

Gewichtsverlust
Wachstumsstillstand
Perianaler Befall
Mundulcera
Erythema nodosum
Fieber

Anamie

Arthritis

++ -

++ +
+ +
++ +
+++ +++

+ +



CED — Klinische Prasentation

Symptome MC CU
Rektale Blutung i @
Diarrhoe ++

Bauchschmerzen

Gewichtsverlust Wichtige Differenzial-Diagnose:
Wachstumsstillstai ,Hamatochezie* =

Klinisch Blutauflagerung auf dem Stuhl
+ sonst klinisch

Perianaler Befall

Mundulcera . .
+ laborchemisch unauffallige Befunde =
Erythema nodosur, : -
ab spricht eher fir
F'e__ = iuvenile gastrointestinale  Polypen !
Anamie

Arthritis + +



Diagnostischer "work-up" bei  CED

1) Verdacht auf CED: 4 ‘ |
Anamnese — klinische Untersuchung v P

2) Labor-Diagnostik:
BBD, BSG, CRP, E'lyte, Leber-/Nierenfunktion, pankr eas-

spezifische Enzyme, GE, Albumin, Gerinnung, Serum  -Elphor,
al-Glykoprotein, Immunstatus, Calprotectin im Stuhl

3) Spezielle Labordiagnostik: p-ANCA, TPMT-Aktivitat

4) AusschluR anderer Atiologien
(Stuhlkulturen, C. difficile- assay, Yersinien-Serologie, TB-Diagnostik, ...)

5) Klassifizierung der CED als MC oder CU
6) Erfassung der Krankheitslokalisation (  "Porto"- Kriterien)
/) Erfassung extraintestinaler Manifestationen



A

41

cnrnrned of Predintoie Eaarreesseredany o Nogrizion
TE hal 2805 ipeancett Willeoos & Wik, Philadelphic

Medical Position Paper

Inflammatory Bowel Disease in Children and Adolescents:
Recommendations for Diagnosis—The Porto Criteria

IBD Working Group of the European Society for Paediatric Gastroenterology.
Hepatology and Nutrition (ESPGHAN)

lleocolonoscopy and upper Gl endoscopy
+ histology of multiple hiopsies

oo
or lcC e
or noncanclusive .

when diagnosis of
UC is not certain

v

radiciogy: Dinndarm-NMR

F1G. 2. Porlo cnteria for diagnosis of inflammatory bowe! disease
In children.

A.C. Hauer



Medikamentodse Therapie bei akuter CU 1

leicht mittelschwer schwer

Amino - Steroide Cyclosporin

(bei distaler CU,;

oral, topisch, ... Operation!
kombiniert)

e gut vertraglich ¢ rasch wirksam e rasch wirksam

e Sicher  preiswert » ~ 80% Vermeidung

o ... NW! akuter Kolektomie
o ...teuer * bis 30% e ... Langzeit-

Steroidresistenz Immunsuppression!

1 Domenech E, Digestion 2006



@ (Medikamentose) Therapie bei Mb. Crohn 12

Remissions-
Erhaltung

Remissions-
Induktion

Therapie-

Immunmodulatoren

Ernahrung 1
1-2 mqg/kq; 40-(60) mg/m 2

Aminosalicylate?

la

8-16
WOCHEN

e Budesonid
e Antibiotika

1 Domenech E, Digestion 2006 '@ Dziechciarz P, Aliment Pharmacol Ther 2007

AK, Arch Dis Child 2008

Intensivierung

... Operation!
2 Akobeng

A.C. Hauer



Themen, ...

Anato-
mische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten

_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis

Obstipation

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings

A.C. Hauer



Anato-
mische
Pathologien

Invagination

 Einstllpung eines Darmabschnittes
In einen anderen (Stérung der
Vaskularisation, Odeme, ... lleus)

 Am haufigsten bei:
Sauglingen / Kleinkindern < 2 Jahre
(Jungen:Madchen 2-3:1)

e Invaginierte Appendix =
2.haufigste Ursache des
akuten Abdomens bel
Sauglingen / Kleinkindern

A.C. Hauer

Intussusception

Blood supply
to intestine

intestine

Constricted
blood supply *
| '/

Intussuscepted section
of small intestine




Anato- Formen der Invagination

mische
Pathologien

* |leo-ileale Invagination = ,Dunndarm stulpt sich
In DUnndarm ein*

* [leo-(coeco-)-colicale (= -,kolische®)  Invagination =
,Dunndarm / Zokum stulpen sich in Dickdarm ein*
(bei Kindern mit > 80 % die héaufigste Form )

e Colicale Invagination =
,Dickdarmeinstulpung*

* [leo-ileo-colicale Invagination
,2Dunndarm stulpt sich
mehrfach in Dickdarm ein®

A.C. Hauer




. Anato- . .
/W,Nvagmatlon - Symptome
Pathologien

o Haufig aus volliger Gesundheit heraus:
- plotzliche krampfartige Bauchschmerzen
- Erbrechen
- auffallende Blasse
- evtl. symptomlose Intervalle!

Typisch bei Sauglingen:
- Schrilles Schreien
- Anziehen der Beine

Spatere Symptome:

- Stuhl mit blutig-schleimigen
Auflagerungen (,Johannisbeergelee®)
_. - walzenférmige Verhartung palpabel

A.C. Hauer




O Invagination, ...

Diagnose

e Sonografische Darstellung der Invagination

- eingestulpte Darmteile
= ,zwiebelschalenartig*

- Schiel3scheiben” oder
,rarget“-Phanomen

A.C. Hauer




O Invagination, ...

Therapie:

Abhangig von Dauer d. Invagination / Begleitsymptome n!

e Versuch hydrostatischer /
pneumatischer Desinvagination

. . . ___ Barium enema
Kontraindikationen: Sl ] &

Barium traveling
in affected intestine

« Dauer > 12 Stunden
o Peritonitiszeichen
 Perforationszeichen
 Schock

e Blutung, ...




Themen, ...

Anato-
mische
Pathologien

ahrungs-
mittelunver-
traglichkeiten

_ Bauchschmerzen
(GOR, H.pylori-Gastritis

Obstipation

LEBER

Diarrhoe - akut, chronisch

Gedeihstorung / Erndhrung des Sduglings

A.C. Hauer



./\ Infektionen
=R N\ (mit begleitender Hepatopathie)

Grundsatzlich sollte untersucht werden:

Hepatitis A-E, EBV, CMV, Toxoplasmose

In besonderen Fallen (vor allem bei Fieber):

Varizella zoster, Parvovirus-B19,
Salmonellen, Adenovirus, Enterovirus,
Rubella, Brucellose, Leptospirose, Q-Fieber,
Amobiasis, Echinococcus, Schistosomias,

Malaria




Drel Phasen der Hepatitis B .

_hronischer Verlauf

Inaktiver HBV-Trager/
Immuntolerante/ - reaktive Phase HBeAg-negative CHB

HBsSAQ

Ausheilung

Anti-HBc
Anti-HBe
GPT Transaminasen \ Anti-HBs

107-10° Virionen/ml Serum

HBV-DNA DNA-PCR

102-10° Virionen/ml Serum

. . ) . : 10% replizierende Viren
hoch replikativ gering replikativ  im Serum, 30-80% in Leber
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CHRONISCHE HEPATITIS B .

- Spontanverlauf -

Kinder und Jugendliche

 Serokonversion zu anti-HBs < 0,3% / Jahr
 Serokonversion zu anti-HBe

— postpartale Infektion 8-10% / Jahr

— vertikale Transmission 2,5% [/ Jahr
* Leberzirrhoserisiko (bis ca. 20 Jahre) 3-10%
Erwachsene

« HBeAg-positiv: Progression zur Zirrhose 2 — 5,5%/Jahr, kumulative
5-Jahresinzidenz 8 — 20%,; Dekompensationsrate ca. 3%/Jahr,
HCC-Inzidenz 0,4%/Jahr
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. SAUGLING MIT ERHOHTEN LEBERWERTEN UND
KONJUGIERTEM BILIRUBIN (Cholestase)

Komplette Obstruktion

» Gallengangsatresie
» Gallengangszyste

Partielle Obstruktion

- Neonatale Hepatitis
((IOBRCHY

* Syndromatische
Gallengangshypoplasie (Alagille-S.)

* Nicht-syndromatische Formen

* Byler-Syndrom, PFIC, BRIC

* Gallensaurensynthesestorung

etabolische Erkrankunge
» al-Antitrypsinmangel,
» GalaRtosarme=Tyrosinamie
* Peroxisomale Erkrankungen
(z.B. Zellweger-Syndrom)

* Mitochondriale Erkrankungen
* Mukopolysacharidosen

* Neonatale Hamochromatose
* Niemann-Pick-Typ C
* Wolman-Erkrankung
* CDG-Syndrom

HFI

14.09.2018

Ohne oder variable
Obstruktion

* Infektionen: bakteriell,
Protozoen,
viral

« Chromosomenstorungen
* Hypothyreoidismus

* Hypopituitarismus

* Hypoadrenalismus
 Parenterale Ernahrung
* Medikamente

* Leberfibrose

e Caroli-Syndrom

* Vaskulare Lasionen

* Neonatale Hepatitis

* Autoimmunhepatitis



. Meist altere Kinder mit erhohten Leberwerten
mit Uberwiegend normalem Bilirubin

Entzindliche Lebererkrankungen (akute Erkrankung oft mit
Bilirubinernéhung):

— Viral: Hepatitis A-E, EBV, CMV , Coxsackie B, HSV 1 und 2, Adeno-,
Echoviren, Mumps, Masern, Salmonellen

— Bakteriell: Mykoplasmen, E. coli, Listerien,Leptospiren
— Parasitar: Lamblien, Pilze, Wurmer, Malaria, Amoben

e Autoimmunhepatitis Typ 1 und 2, PSC

Metabolische Erkrankungen :
— Steatosis hepatis (NAFLD, NASH)
— M.Wilson

— Glykogenosen

— Mitochondropathien

Begleitreaktion bei Malabsorption (z. B. Zdliakie)



o Alpha-1 Antitrypsinmangel
Cholestase oder andere Kklinisch relevante
Lebererkrankung in 10-20% des Pl ZZ-Typs

Autosomal rezessiv vererbte Erkrankung (1:2000)

Reduktion der alpha-1-Antitrypsin-Konzentrationen im
Serum auf 10 - 20% der Normalwerte

50% erhohte Leberwerte Uber lange Zeit

Variable Prognose: Leberzirrhose moglich, aber relativ
selten

Lungenemphysem frihestens im 3. Lebensjahrzehnt ,auf
Rauchen unbedingt verzichten

Fruhe Lebertransplantation in Einzelfallen erforderlich



o MORBUS WILSON

Erkrankungsrate 1:30 000,
Gendefekt auf Chromosom 13 1:180, tuber 100 Mutationen

Kupfer ablagerungen in der Leber und spater im ZNS
(auch Knochen, Niere, Herz)

Mangelnde Kupferausscheidung tber die Galle

Erkrankung ab 5. Lebensjahr , selten friher
Geringe oder fehlende Krankheitszeichen
Leberbiopsie : Fetteinlagerung ist ein Frihzeichen

Undiagnostiziert Gefahr des Leberversagens , der
Leberzirrhose und neurologischer Defizite

Im Zwelfelsfall so lange mit M. Wilson rechnen, bis
definitiv ausgeschlossen



. MORBUS WILSON -
Diagnostik und Therapie

e Labor:

- Cu Im Serum: meist erniedrigt, kann aber auch normal
oder erhoht sein, Hamolysezeichen?

- Coeruloplasmin: < 0,2 g/l, kann normal sein

- Cu im Urin: > 160 pg/24 h (65%), nach
Penicillaminbelastung > 400 pg/24 h

* Lebergewebe: Cu > 250 pg/g Trockengewicht

* Radiokupfertest

 Therapie: Penicillamin, Trientin, Zink, Supplementation von
Vitamin B6, Lebertransplantation bei Leberversagen



