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AARANE

Die intelligente Kombination
bei allergischem Asthma

durch akut broncho-
spasmolytische Wirkung

durch schnelle antiallergische -
und antientziindliche Wirkung

AARANE® Zusammensetzung: Ein Sprihstof zu 69,35 mg enthalt 1 mg Cromoglicinséure, Dinatriumsalz und 0,5 mg Reproterolhydrochlorid. Sonstige Bestandteile: Dichlordifluormethan, Cryofluoran, Sorbitantrioleat,
Saccharin-Natrium, Aromastoffe. Anwendungsgebiete: Verhltung und Behandlung von Atemnot bei chronisch-obstruktiven Atemwegserkrankungen: Asthma bronchiale (allergisches Asthma und nichtaltergische, endogene
Asthmaformen, ausgeldst durch Belastung, Stref oder Infekt), chronische, asthmaéhnliche Bronchitis verschiedener Ursache mit oder ohne Emphysem. Gegenanzeigen: Uberempfindiichkeit gegentiber Cromoglicinsaure,
Reproterol oder einem sonstigen Bestandteil von AARANE®. Beim Auftreten eosinophiler pneumonischer Infiltrate wahrend einer Therapie mit AARANE® sollte diese abgebrochen werden. Aus grundsétzlichen Erwagungen
sollte wéahrend der ersten drei Monate der Schwangerschaft AARANE™ nur angewendet werden, wenn der Arzt es fir erforderlich halt. Neb i und i finah Nach Inhalation kann es zu einer mit
Husten einhergehenden Irritation des Rachens und der Trachea kommen, die in Einzelfallen zu einer Reflexbronchokonstriktion fihren kann. In sehr seltenen Fallen kann der Bronchospasmus so ausgepragt sein, dag die
Therapie unterbrochen werden muR. Reproterol kann bei besonders empfindlichen Patienten gelegentlich feines Fingerzittern, Herzklopfen und Unruhe bewirken. Bei verstarktem Auftreten solcher Erscheinungen ist der
behandelnde Arzt zu Rate zu ziehen. In etwa 2% der Félle wurden bei Asthmatikern unter einer Cromoglicinséure-Therapie Dermatitis, Myositis sowie Gastroenteritis beobachtet. Diese Nebenwirkungen waren nicht
schwerwiegend und nach Absetzen der Cromoglicinsdure voll reversibel. Selten wurde (ber Hautexantheme, sehr selten {iber eosinophile Pneumonien berichtet. In Einzelfallen wurde Ober schwere generalisierte
anaphylaktische Reaktionen mit Bronchospasmen im Zusammenhang mit einer Cromoglicinséure-Therapie berichtet. Weiterhin sind folgende unerwinschte Wirkungen in Einzelfallen beschrieben worden, die zum Teil
aus dem bekannten Nebenwirkungsspektrum von Cromoglicinséure herausfallen: Larynxddem, Heiserkeit, Angioddem, Schwindel, Brechreiz, Parotisschwellung, Gelenkschmerzen, Hémoptysen, Muskelschmerzen, periphere
Neuritis, Arteriitis, Pericarditis, Dysurie und Nephrotoxizitat. Warnhinweis: Kommt es trotz der verordneten Behandlung zu keiner befriedigenden Besserung oder gar zu einer Verschlechterung des Leidens, ist arztliche
Beratung erforderlich, um die Therapie gegebenenfalis durch eine Kombination mit anderen Arzneimitteln - zusatzlichen entziindungshemmenden wie Kortikoiden, die Bronchien erweiternden wie Theophyllin - zu erganzen
oder die Dosierung neu festzutegen. Eine plétzliche und zunehmende Verschlechterung der Asthmabeschwerden kann lebensbedrohlich sein. In diesen Féllen muf unverziiglich &rztliche Hilfe in Anspruch genommen
werden. Eine erhebliche Uberschreitung der vorgegebenen Dosis kann gefahrlich sein. Es ist wiederholt iiber ein erhebliches Risiko fiir das Auftreten schwerer Komplikationen der Grunderkrankung bis hin zu Todesfallen
berichtet worden, wenn das Bronchialasthma mit 82-Sympathomimetikahaltigen Monopréparaten zur Inhalation (iber langere Zeit mit hohen/tiberhdhten Dosen behandelt wurde und die entziindungshemmende Therapie
unzureichend war. Die ursachlichen Zusammenhénge konnten bisher nicht hinreichend geklart werden. Eine entscheidende Rolle scheint aber die unzureichend entzindungshemmende Therapie zu spielen.
Verschreibungspflichtig. Stand: Juli 1998. FISONS Arzneimittel GmbH, Rhéne-Poulenc Rorer GmbH, Nattermannallee 1. 50829 Koin
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I:DITORIAL

as erste Heft unserer Klinikzeitschrift

"Hauner Journal" hat breite Resonanz

gefunden, und wir sind ermutigt wor-
den, weiter iiber wissenschaftliche, klinische
und gesellschaftliche Aktivititen des Dr. von
Haunerschen Kinderspitals zu berichten.

Mit dem Vollzug der Fusion der beiden Kinder-
kliniken der Ludwig-Maximilians-Universitit
beginnen sich auch langsam rdumliche Um-
strukturierungs- und Sanierungsmassnahmen
abzuzeichnen, die es ermdglichen sollen, beide
Kliniken in einem Gebdudekomplex mit der
Kinderchirurgischen Klinik zusammenzufiigen.
Die Pldne hierzu wurden in vielen Zusammen-
kiinften einer Baukommission der beteiligten
Kliniken, gemeinsam mit dem Universitiits-
bauamt, entwickelt. Die Realisierung der Pline
widre jedoch nicht moglich, ohne die vielen
Spenden zahlreicher Elternvereinigungen und Stiftungen in Hohe von mehre-
ren Millionen Mark. All denen, die uns mit ideellen, aber auch materiellen
Taten unterstiitzen, mochten wir an dieser Stelle danken.

Wir sind sicher, dass auch das neue vorliegende Heft die vielen Aktivititen
der Klinik widerspiegelt und bei Mitarbeiterinnen und Mitarbeitern sowie
Freunden und Firderern der Klinik ebenso Anklang findet wie bei den Fach-
kollegen.

Allen Lesern des Hauner Journals wiinschen wir ein frohes Weihnachtsfest
und einen guten Beginn des neuen Jahrtausends.
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Dietrich Reinhardt Ingolf Joppich

Mukoviszidose

BESSER LEBEN — B

Pulmozyme

Dornase alfa (rhDNase)

Pulmozyme*: Zusammensetzung: Eine Kunststoffampulle zu 2,5 ml Lésung enthalt als Wirkstoff 2500 E. (entspr. 2,56 mg) Dornase ‘alfa (rekombinante humane DNase)
und als sonstige Bestandteile Calciumchlorid 2H,0, Natriumchlorid, Wasser fir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Behandiung der cystischen Fibrose
(Mukoviszidose) bei Patienten, die alter als 5 Jahre sind und deren FVC mehr als 40% des Normalwertes betragt. Gegenanzeigen: Bekannte Uberempfindlichkeit gegen
den Wirkstoff oder weitere Bestandteile des Praparates. Warnhinweis: Pulmozyme sollte in der Schwangerschaft nur dann angewendet werden, wenn es unbedingt erfor-
derlich ist. Eine Anwendung bei stillenden Frauen wird nicht empfohlen. Nebenwirkungen: Pharyngitis, Verinderungen der Stimme (Heiserkeit), Brustschmerzen,
Laryngitis, Konjunktivitis, Hautausschlage auch mit Juckreiz, vermehrtes Abhusten von Schleim, Verschlechterung der

Lungenfunktion wahrend des Inhalationsvorgangs, Bildung von igG- oder IgM-Antikérpern gegen Dornase alfa. Wech-

selwirkungen: Bisher nicht bekannt. Pulmozyme darf im Inhaliergerét nicht mit anderen Praparaten oder inhalieriésungen

gemischt werden. Desierung: Soweit nicht anders verordnet: 1 mal taglich den Inhalt einer Ampulle zu 2,5 ml Losung un-

verdiinnt inhalieren. Aufbewahrungs-/Anwendungshinweise: Pulmozyme ist gekiihlt zwischen +2°C und +8°C sowie

vor direkter starker Lichteinwirkung geschiitzt aufzubewahren. Inhalation mit Disen-Verneblungsgeraten. Packungen: Hoffmann-La Roche AG

6 Ampullen, 30 Ampullen. Preise und weitere Informationen auf Anfrage. Stand: Juli 1997. Verschreibungspflichtig. 79630 Grenzach-Wyhlen



Auch eine

Einladung Weihnachts-

Weihnachtsfeier ‘99
0.16.12. / 16.00 Uhr

geschichte _g" =

Beim Stobern in einer Buchhandlung fiel mir das Biichlein , Wunder in Bayern”
von Fritz Fenzl in die Hande. Und zufallig beim Durchblattern fallt mein Auge
auf eine Uberschrift , Miinchner Universitits-Kinderklinik (Hauner'- sches
Kinderspital am Goetheplatz)”. Und ich lese eine Schutzengel-Geschichte, die
sich in einem Kriegswinter in unserem Haunerschen Kinderspital ereignete und

die ich hier als eine etwas andere Weihnachtsgeschichte wiedergeben mochte.

,Einmal...”

Kinderweihnacht im
Horsaal.,

»einmal, da musste
ich noch spatabends in
den Keller, um aus dem
grossen Eisschrank eine
Medizin zu holen. Der
Eisschrank war begeh-
bar und selbstverstind-
lich eiskalt. Er lag am
Ende eines selbst zu
geschaftiger Tageszeit
kaum benutzten Keller-
ganges. Schwache
: ' Gliihbirnen, die an
1 nackten Drﬁhten hin-

,g:::mmﬁfp

diesem Haus seit vielen
Jahren kannte, wusste
ich: Um diese nacht-
schlafende Stunde
wiirde keine Menschen-
seele mehr vorbeikom-
men, um meine Klopf-
zeichen zu horen und
darauf zu reagieren."

iel diese Schwester
in Verzweiflung?
Keineswegs. Das

| Wunder ist oft eine

Folge von Vertrauen,
G@bﬁt CELS ﬂﬂd :
Abwarten.

"So setzte ichmle

so fangt die Erzdhlung der Krankenschwester an...

Kranken einen Stock
hoher, die ich zu ver-
sorgen hatte, allein
wiiren mit ihrem
Schicksal.

Und ich? Wiirde ich
hier iiberleben, ohne

zu erfrieren oder zu
‘ersticken!

Da! Ein G‘erausch‘ Ist es

ott benutzt fiir
G seine Werke und

Wunder stets
Menschen, manchmal
sogar Tiere. Wer sonst
als ein Mensch sollte
die Tiir 6ffnen? Wie
aber erhalten die Men-
schen solche Einfliiste-
rungen? Durch die ge-
fliigelten Botschafter,
die Engel, die nichts
anderes sind als ge-
dankliche Verbindung-
en ,nach oben”. Der
Schutzengel ist jedem
Menschen ein Leben
lang beigestellt, als
personlicher Begleiter,
manchmal auch als
Be&eie.r. Das_: Wunder _




Prof. Dr. Hans Beat Hadorn
»Modernisierungen” stattfanden.

Anmerkungen zur Geschichte des Dr. Ltder el di gemuiche fent-

che Bedirfnis-Anstalt, die in

h K : d . ta I S ihrem Baustil an das Elefanten- Di 974 Ginem asch:
VO n a U n e rS C e n I n e rS p I Il. Teil, 1940 bis 1986 haus im Hellabrunner-Zoo erin- betonbau zum Opfer
nerte der ,Bauwut” zum Opfer. gebrachte &ffentiiche Kgl.
ay. Bedurfnisanstalt *
(Abb. 5) bay. Bedurfni It *)
T R diente an schénen Som-
Von allen guten Geistern verlas- mertagen als urologische
. . . ) sen war das Universitdts-Bauamt Ambulanz.
Mit dem Kriegsausbruch 1939 brach fiir das Dr. v. Haunersche Kinderspital eine bei der Erstellung des Wasch- Zur Anregung der Diurese
schwere Zeit an. Zunichst wurden viele der Oberdrzte und Assistenten zur Wehr- beton-Baus (ca 1965), der zwar bis ‘;ffteFiltf;bQA cIjDr. Ii/ilurﬁsis
. . . . o UX Frelpler aer Marke
macht eingezogen, so dass Frau Oberérztin Elisabeth Stéber den Dekan der zum heutigen Tag als unentbehr- e o

Medizinischen Fakultit um Rat bitten musste. Dieser sah in der Tatsache, dass nun
das Spital durch Frauen geleitet wurde keine besondere Schwierigkeit. Die kriegsbe-
dingte Pseudo-Emanzipation des weiblichen Geschlechts wurde mit dem unscho-
nen Ausdruck ,Hauner- Weiber” umschrieben.

Als 1943 und 1944 die Bombardierungen

licher Behilter fiir viele ,Funk- e )

tionen” dient, jedoch stilistisch in Jewisenen HasnEschiem
. Kinderspital und kgl.

einem solchen Kontrast zum Frauenklinik gelegen.

Haupthaus und zur benachbarten

Frauenklinik steht, dass mit Fug

Abb. 2 durch die englische Luftwaffe (RAF) immer und Recht der Terminus ,Bau- Abb. S
. ) hettiger wurden, konnte Prof. Wiskott, der s B e ST, .
_ g l N 7B Schiiler und Nachfolger v. Pfaundiers, im (Abb. 6).
S er _;-'} /\/f:\__,.-w’_" ~ Haus der ,englischen Friulein” in Ohlstadt DB e el T s e e
s =~ ' ein Ausweichquartier fiir das Spital auftrei- i TS| i . o
- Bt o V0 ben. Einmal pro Woche war dort Chefvisite, wobei fiir den Transport der de/Verbesserung erwihnt werden.
beiden Chefdrzte Wiskott und Oberniedermayer ein mit Holzvergaser-Antrieb Némlich die Expansion der Klinik
> I versehenes Vehikel in Anspruch genommen wurde (Abb.1). in die Réume der ehemaligen II. Frauenklinik.
———1944 Der ,letzte Padiater”  Dass auch in dieser schwierigen Zeit humorvolle Kommentare mdglich waren, Deren Planung fallt in die Amtszeit Prof. Klaus
x me Wiskott tragt Ziegel auf  beweist ein Brief Wiskotts an Meinhard v. Pfaundler, der hier auszugsweise Betkes. Die Realisation erfolgt erst 1985 nachdem
| das Dach des Spitals zurlick. — yjedergegeben werden soll: h eine Seufzerbriicke” zwischen d :
Assistiert von Frau Neidlinger auch eine ,Seufzerbriicke” zwischen den beiden
! von der Drogerie Merz am 4 i
:Goetheplatz.g 26. Juli 1944: (1) ,Unangenehm sind die tiglichen Morgeniibungen im Keller. Der g;bﬁlsd;lsf;;lggzehvfgirizﬁyrzr'mit der Bewil-
- manchmal nicht ganz erfreuliche Aufenthalt dort fithrt zu absonderlichen Beschiifti- ligung z6gerte, musste Prof. Betke nach einem
gungen! Z.B. ist eine grosse Karikatursammlung entstanden, worunter auch ich in Gesprich mit éer Gattin des Ministerprisidenten
Stahlhelm und Staubbrille mit der Unterschrift ,Der letzte Pidiater” fungiere. den Landesvater personlich bemiihen, worauf
(Abb. 2). Ein Oberarzt, der sich ,im sorgfiltig verschlossenen Waschhaus” in einem dieser nicht zogerte, das ersehnte Bau,teil perssn- B E s
von der Chefsekretirin zubereiteten warmen Bad einer ,griindlichen Reinigungs- lich her anzuschaffeél. (Abb. 7). R
prozedur” unterzog, wurde zum ,Badenden auf der Tenne.” (Abb. 3). Dem Chronisten stinde noch eine grosse Auf- = - 2t ol
JAbsolut gliicklich allerdings”, so schloss Wiskott fiihle sich derzeit wohl nur der gabe bevor, namlich die Schilderung der weiteren Cf, _ = E iger Jahre!
RaF Ry 4@ Fomes menschliche Inhalt derﬂOhlstc’z’dter Metastase, wobei ... stirkste zentrifugale Entwicklur{gen, die die Ara Prof. Hecker, Betke, (( e BB LY ——F—  Hoheren Ortes entschieden
Bestrebungen bestehen. anom' Joppich1 che}raﬁ(tt;ri.siertenf lind die in den yvzg‘iﬁbgs; g::?gﬂ'f:cthdes
. . e reignissen zur -Jahr-Feier gipfelten. einem Kurs in Stilkunde in der
Auch in Ohlstadt, das noch geraume Zeit nach dem Krieg benotigt Da c%er Abgabetermin fir diese1g1 Iljixkurs jedoch ol i e

wurde, war OAzztin Dr. Elisabeth Stéber als Leiterin titig und ber-
We}chte beisp_i'elsvx’feise die Beschaffung von Rohmatgrial tiir die Zube- sich der Chronist, der fiir medizin-historisch teil-
reitung der Sduglingsnahrung (Abb. 4) unq noch viel ander.e?s mehr. weise nicht belegbare Phantasieprodukte (Abb. 4
Prof. O. Butenandt und Dr. Barbara Ohrt kénnten mehr dariiber u. 5) um Nachsicht bei den Lesern bittet, auf Abb. 6
berichten.. eine Episode, nimlich der fiir das Spital so bedeu-

tungsvollen Allianz mit der Schwesternschaft

vom roten Kreuz (Gestellungsvertrag genannt).

Durch Initiative des in ,politischen” Dingen stets

erfahrenen und tatkréftigen Prof. Waldemar Hecker kam es zu dieser fiir das Spital
segensreichen Verbindung! (Abb. 8).

Purgatoriums, die Gefilde der

bereits drohend vor der Tiir steht, beschrankt Nesieete  Seligen erblicken wird

Die Nachkriegszeit war charakterisiert durch Wiederaufbau-Mass-
nahmen am ehrwiirdigen Haupthaus, wobei nicht nur Kriegsschiden
beseitigt wurden, sondern z.B. in den frithen 60iger Jahren auch

Abb. 8
Im néchsten und
letzten Beitrag soll
- Abb. 4 dann von der Zeit,
——an i die der unmittelba-
— TI7 H ren Gegenwart
- 7 bevorsteht und die
r |||/\S , ‘”"!LM@JL T/ als Pré-Fusions-
-Eﬂiﬂfﬂ' [T % Epoche bezeichnet
| _ - e
. - werden konnte in

e

e Wort und Bild die
' Rede sein.
Ohlstadt 1944
Allianz mit der

Der Assistent der Sauglings- Schwesternschaft

Station, Dr. Galactophilus vom Roten Kreuz,
Selbst in grosser Not Abb. 3 Bibéron, bei der Beschaffung von ca 1986.
ist wichtig die Hygiene Rohmaterial. Segensreiche Part-
drum kam’s oh Gott! Wohlwollend toleriert durch Frau — nerschaft initiiert
zu obgezeigter Szene! OA E. Stdber. durch Waldemar

Hecker.

F.J. Str. bringt die Briicke!




KLINIK UND FORSCHUNG

Prof. Dr. Dietrich Reinhardt

Mucoviszidose

Mukoviszidose ist in unseren Bereichen die
haufigste angeborene Stoffwechselkrankheit
und kommt in einer Haufigkeit von 1:2500
Geburten vor.

Die Mukoviszidose-Ambulanz des Dr. von Hauner-
schen Kinderspitals war eine der ersten Zentren in
der Bundesrepublik, in denen mukoviszidosekranke
Patienten von einem Expertenteam unter der
Leitung von Herrn Prof. Dr. Harms und Frau Dr.
Bertele-Harms behandelt wurden. Zwischenzeitlich
wurden an diesem CF-Ambulanz-Zentrum iiber 300
Patienten behandelt. Mit dem Ruf von Prof.
Reinhardt an die Kinderheilkunde der LMU, eta-
blierte sich eine weitere Mukoviszidose-Ambulanz,
in der heute etwa 140 mukoviszidosekranke Kinder
betreut werden.

Beide Ambulanzen sollen mittelfristig zusammenge-
legt werden. Hierzu bedarf es jedoch einer Reihe
von baulichen und personellen Umstrukturierun-
gen.

Durch die Christiane-Herzog-Stiftung wurden fiir
den Ausbau der zukiinftigen gemeinschaftlichen
Mukoviszidose-Ambulanz DM 700.000,00 {iber ein
Konzert von Frau Anne-Sopie Mutter, das sie zu
Beginn ihrer Beethoven-Welttournee in Miinchen
gegeben hat, zur Verfligung gestellt. Des weiteren
stellt die Christiane-Herzog-Stiftung DM 500.000,00
fiir den Ausbau von Forschungslabors, die in einem
neuen Forschungstrakt der Kinderklinik integriert
werden sollen, bereit. Diese Mittel wurden speziell
fiir diesen Zweck der Christiane-HerzogStiftung
durch die Firma Tupperware tibermittelt.

Die Planung fiir die Christiane-Herzog-Ambulanz
sowie fiir die Mukoviszidose-Forschungslabors sind
abgeschlossen. Mit dem Baubeginn ist Mitte des
Jahres 2000, mit dem Bezug der Rdumlichkeiten bis
Ende 2001 zu rechnen. Durch die Fusion wird die
klinische Versorgung vereinfacht und vereinheit-
licht, wobei die Kontinuit4t der Betreuung der
Patienten durch ‘ihre’ Arzte und ‘ihr’ Team selbst-
verstindlich weiter erfolgen wird. Einige Forschungs-
projekte bzw. Aktivitdten der CF-Ambulanzen
werden hier vorgestellt.

Site of CF Gene

fir die
Mukoviszidose
liegt auf dem
langen Arm von
Chromosom 7.

Bei der haufigsten
Mutation in unse-
ren Breitengraden
(AF 508) wird
durch eine falsche
Haltung des sog.
CFTR-Proteins
(Cystic fibrosis
transmembra-
neous regulator),
identisch mit dem
Chlor-Kanal in der
Zellmembran zu wenig Protein an die Oberfliche von sekretori-
schen und anderen Zellen transportiert, so dass die charakteri-
stische Elektrolytstérung und in deren Gefolge das zahe Sekret
in den exkretorischen Zellen entsteht.

Giinter Blobel vom Howard Hughes Medical Institut an der
Rockefeller University erhielt in diesem Jahr den Nobelpreis
fur die Aufdeckung des Prinzips der intrazellularen Protein-
navigation.

Einfach
physiologisch

ClinOleic 20 %. Zusammensetzung: 100 mi Emulsion enthalten: Arzneilich wirk-
same Bestandteile: Olivendl und Sojabohnendl® 20,00 g entsprechend einem
Gehalt essentieller Fettsduren von 4,00 g.

*Mischung aus Olivend! (80 %) und Sojabohnend! {20 %). Sonstige Bestandteile:
Eilecithin 1,20 g, Glycerol 2,25 g, Natriumoleat 0,03 g, Natriumhydroxid {zur pH-
Einstellung), Wasser fir Injektionszwecke. Energiegenalt: 2000 kealfl (8360 kifi).
Fettgehalt (Oliven- und Sojabohnendl} 200 gft, Osmotaritit 270 mOsm/l, pH-Wert
7 - 8, Dichte 0,986, Phospholipide, entsprechend 47 mg oder 1,5 mmol Phosphor
pro 100 mi Anwendungsgebiete: Fettzufuhr fir parenteral emihrte Patienten,
fiir die eine orale eder enterale Ernghrung unmiglich, unzureichend oder kontra-
indiziert 1st, Gegenanzeigen: bekannte Aliergie gegendber Ei- oder Soiabohnen-
protein, schwere Fettstoffwechselstorungen und nicht korrigierte Stoffwechsel-
stdrungen wie Laktazidose und entgieiste diabetische Stoffwechsellage, schwere
Sepsis, schwere Lebererkrankungen, Blutgerinaungsstdrungen, Thrombaphlebitis,
akutes und chronisches Nierenversagen; keine spezifischen Studien vorhanden,
Myokardinfarki Anwendung wahrend Schwangerschaft und Stilizeit: Zur An-
windung von ClinOleic 20% wahrend der Schwangerschaft ung der Stijizeit lie-
gen keine Daten vor. Aus diesem Grund ClinOleic 20 % wéhrend Schwangerschaft
und Stillzeit nur nach strenger Indikationssteflung verabreichen. Nebenwirkun-
gen: Wenn zu Beginn der Infusion eine der folgenden Friihreaktionen (Schwitzen,
Zittern, Kopfschmerzen, Atemnot) auftritt, die Infusion sofort abbrechen.
Wahrend einer parenterafen Langzeiternahrung wurden folgende Nebenwirkun-
gen beobachtet: erhbhte Konzentrationen an alkalischen Phosphatasen, Transa-
minasen und Bilirubin, seiten: Hepatomegalie und Gelbsucht, moderate Thrombo-
zytopenie. Bitte informieren Sie lhren Arzt oder Apotheker {iber auftretende Ne-
benwirkungen, besonders jene, die nicht in der Gebrauchsinformation aufgefiihrt
sind. VorsichtsmaBnahmen fiir die Anwendung und Warnhinweise: Beim ge-
ringsten Anzeichen einer anaphylaktischen Reaktion (wie zum Beispiel Fieber,
Frosteln, Hautrotung, Atemnot etc.) die Infusion sofort abbrechen. Plasmatrigly-
ceridspiegel und Plasmatriglyceridclearance téglich messen. Unter laufender Infu-
sion darf die Triglyceridkonzentration im Serum 3 mmol/l nicht iiberschreiten. Mit
der Infusion erst beginnen, wenn die Triglyceridkonzentration im Serum auf den
Ausgangswert zuriickgegangen ist. Bei intravendser Langzeit- oder Kurzzeit-
erndhrung je nach Gesundheitszustand des Patienten die alkalischen Phosphata-
sen und das Gesamt-Bilirubin regelmaBig bestimmen. Stérungen des Elektrolyt-
und Wasserhaushaltes oder Stoffwechselstdrungen vor der Verabreichung von
ClinOleic 20 % korrigieren. Fettemulsionen zusammen mit Kohlenhydraten und
Aminosauren verabreichen, um eine metabolische Azidose zu vermeiden. Blut-
zucker, Saure-Basen-Haushalt, Elektrolyte, Wasserhaushalt und Blutbild unbe-
dingt regelmaBig Gberpriifen. Vor dem Gebrauch Uberpriifen, daB die Emulsion
homogen ist und die Flasche keine Risse oder Splitter aufweist.

Pharmazeutischer Unternehmer: Baxter Deutschland GmbH,
Edisonstr. 3-4, D-85716 UnterschleiBheim, Tel.: (089) 31701-0

Die erste Fettemulsion
aus 80% Olivendl und
20% Sojabohnendl

Ausgewogenes
Fettsdurenmuster

' Gewdhrleistung der

Synthese héherer Derivate
(metabolische Effizienz)

Schutz der Immunfunktion

' Ausgezeichnete Stabilitat

auch in Mischinfusionen
Geringe Peroxidbildung

Positiver EinfluB auf den
Antioxidantienstatus e

Jetzt auch fiir die
Padiatrie
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Neue Therapieansatze bei
der Mucoviszidose (CF)

In den letzten 20 Jahren hat sich in der Mucoviszidoseforschung

sehr viel getan.

Beide Abb.: Thorakales CT bei einem Jungen mit Mucoviszidose
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Sekretverhalten in den Bronchiektasien

NN

Positives Aerobronchogramm im Bronchiektasien

bei carnefiziertem, atelektatischem Lungenunterlappen

links

Verbesserte Enzymprdparate, neue oral wirksame Antibiotika gegen Pseudomonas, Physiotherapie mit
Autogener Drainage und Flutter und nicht zuletzt eine hochkalorische fettreiche Erndhrung, haben die
Lebenserwartung der an Mucoviszidose Erkrankten mehr als verdreifacht. Noch vor 20 Jahren teilte man
jungen Eltern mit, dass nur wenige Kinder das Schulalter erreichen. Heute sind mehr als 30 % der Patien-
ten Erwachsene, die mittlere Lebenserwartung liegt bei 30 Jahren. Nach der Entdeckung der Genmutation
und Klonierung des Genprodukts schien der Schritt zur Gentherapie nicht mehr weit. Leider haben sich
auch 10 Jahre spdter die Hoffnungen noch nicht erfillt, auch wenn weiterhin intensiv geforscht wird.
Die oben genannten Erfolge sind durch eine Optimierung der symptomatischen Therapie erzielt worden.
Dies belegt eindeutig, dass die konsequente und gezielte Verbesserung aller betroffenen Systeme zur Zeit
entscheidend fiir die erfolgreiche Therapie ist.

Hochdosierte antibiotische
Inhalationstherapie mit
Nebicinag und Tobi 9

Die inhalative Antibiotikatherapie ist
seit Jahren in Europa bei der Behand-
lung der CF etabliert. Eine multizen-
trische, doppel-blinde, placebo-kon-
trolliere Studie hat kiirzlich die hoch-
dosierte intermittierende Anwendung
von Tobramycin (Tobi® 300 mg) oder

placebo fiir 4 Wochen mit 4 Wochen
Pause fiir insgesamt 24 Wochen
untersucht. Fs kam zu einer deutli-
chen Verbesserung der Lungenfunk-
tion um etwa 10% sowie einer Reduk-
tion der stationdren Aufenthalte.
Ahnliche Priparate wie Nebicina®
und Distobram® enthalten 150 mg
Tobramycin. Distobram® und Tobi®
enthalten zudem kein Phenol, ein
Konservierungsmittel, welches inhala-

tiv moglichst gemieden werden soll-
te. Multizentrische Studien, die eine
optimale Dosierung in Abhidngigkeit
vom Keimspektrum und den Patien-
tencharakteristika etablieren, sind
dringend notwendig und sollten

rasch realisiert werden. Tobi wird vor-

aussichtlich Anfang 2000 auch in
Deutschland zugelassen. Bisher ist es
nur iiber die internationale Apotheke
aus den USA erhiltlich. In Einzel-
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Neue Therapieansatze bei
der Mucoviszidose (CF)

In den letzten 20 Jahren hat sich in der Mucoviszidoseforschung
sehr viel getan.

Beide Abb.: Thorakales CT bei einem Jungen mit Mucoviszidose
SOMATOM PPLUS - -

I

Positives Aerobronchogramm im Bronchiektasien
bei carnefiziertem, atelektatischem Lungenunterlappen
links

Sekretverhalten in den Bronchiektasien

Verbesserte Enzympriparate, neue oral wirksame Antibiotika gegen Pseudomonas, Physiotherapie mit
Autogener Drainage und Flutter und nicht zuletzt eine hochkalorische fettreiche Erndhrung, haben die
Lebenserwartung der an Mucoviszidose Erkrankten mehr als verdreifacht. Noch vor 20 Jahren teilte man
jungen Eltern mit, dass nur wenige Kinder das Schulalter erreichen. Heute sind mehr als 30 % der Patien-
ten Erwachsene, die mittlere Lebenserwartung liegt bei 30 Jahren. Nach der Entdeckung der Genmutation
und Klonierung des Genprodukts schien der Schritt zur Gentherapie nicht mehr weit. Leider haben sich
auch 10 Jahre spiter die Hoffnungen noch nicht erfiillt, auch wenn weiterhin intensiv geforscht wird.
Die oben genannten Erfolge sind durch eine Optimierung der symptomatischen Therapie erzielt worden.
Dies belegt eindeutig, dass die konsequente und gezielte Verbesserung aller betroffenen Systeme zur Zeit
entscheidend fiir die erfolgreiche Therapie ist.

placebo fiir 4 Wochen mit 4 Wochen  tiv mdglichst gemieden werden soll-
Pause fiir insgesamt 24 Wochen te. Multizentrische Studien, die eine
untersucht. Es kam zu einer deutli- optimale Dosierung in Abhidngigkeit
chen Verbesserung der Lungenfunk- vom Keimspektrum und den Patien-
tion um etwa 10% sowie einer Reduk- tencharakteristika etablieren, sind
tion der stationdren Aufenthalte. dringend notwendig und sollten
Ahnliche Priparate wie Nebicina® rasch realisiert werden. Tobi wird vor-
und Distobram® enthalten 150 mg aussichtlich Anfang 2000 auch in
Tobramycin. Distobram® und Tobi® Deutschland zugelassen. Bisher ist es
enthalten zudem kein Phenol, ein nur iiber die internationale Apotheke
Konservierungsmittel, welches inhala- aus den USA erhiltlich. In Einzel-

Hochdosierte antibiotische
Inhalationstherapie mit
Nebicinag und Tobi 9

Die inhalative Antibiotikatherapie ist
seit Jahren in Europa bei der Behand-
lung der CF etabliert. Eine multizen-

trische, doppel-blinde, placebo-kon-

trolliere Studie hat kirzlich die hoch-
dosierte intermittierende Anwendung
von Tobramycin (Tobi® 300 mg) oder

fallen wird es bereits mit gutem Er-
folg eingesetzt.

BEAT-Studie

Die polymorphkernigen neutrophilen
Granulozyten (PNIN), die im Mittel-
punkt der endobronchialen Entziin-
dung bei Cystischer Fibrose stehen,
produzieren nicht nur Mediatoren,

Pulmozyme Increases the Pourability
of Cystic Fibrosis Sputum

Shak 5. et al, Prog Nall Acad Sci USA 1990,87:9188-92

Die CF ist gekennzeichnet durch zdhes Sputum.
Pulmozym ist in der Lage es zu verfllssigen

die die Inflammation steuern und
verstirken, sondern auch DNA, wel-
che maflgeblich zur erhdhten Viskosi-
tdt des Bronchialsekrets beitrdgt und
Proteasen, die die Lunge zerstoren.
Mit Hilfe der bronchoalveoldren La-
vage (BAL) kann bereits in einem
frithen Stadium der Erkrankung eine
deutliche granulozytire Inflammation
im Bronchialsystem nachgewiesen
werden. Auflerdem kénnen Erreger
viel friiher erkannt werden. Ob das
Ausmafl der Entziindung in der BAL
sich jedoch im Vergleich mit den her-
kommlichen Untersuchungsmetho-
den als sensitiver und spezifischer
erweist, in einem frithen Stadium den
Verlauf der endobronchialen Inflam-
mation zu verfolgen, eine antient-
ziindliche Therapie zu steuern oder
sogar prognostische Aussagen zu tref-
fen, ist gegenwdrtig noch unklar,

In der prospektiven multizentrischen
BEAT-Studie (Bronchoalveolédre
Lavage zur Evaluation einer frithen
antiinflammatorischen Therapie bei
Cystischer Fibrose) wird bei Patienten
mit leichter Lungenerkrankung

(FEV, > 80 % vom Soll) deshalb drei-
mal im Abstand von 18 Monaten der
Verlauf inflammatorischer Marker in
der BAL untersucht. Als primére Ziel-
grosse dient der relative Anteil an
Granulozyten in der Differentialzyto-
logie der BAL, als sekundare Zielpara-
meter sind die Konzentration von IL-
8, Elastase und MPO sowie bakterio-
logische Befunde der BAL vorgesehen.
Sdmtliche Parameter werden zur
Lungenfunktion (MEF,), zu bakterio-

logischen Befunden aus Sputum und
Rachenabstrich, Labordaten wie IgG
sowie dem klinischen Verlauf in Be-
ziehung gesetzt.

Bei einem Teil der Patienten mit Er-
héhung der Granulozyten in der BAL
wird gepriift, ob rhDNase, welche die
Sputumviskositdt herabsetzt, die Ent-
zindungsparameter in der BAL signi-
fikant veridndert,
bzw. in gleichem
Maf3e Patienten mit
starker und wenig
ausgeprigter endo-
bronchialer Entziin-
dung helfen kann.
Zusétzlich konnte
durch die BAL bei
einigen Patienten
frithzeitig die Infek-
tion mit Pseudo-
monas bemerkt und
bereits vor der klini-
schen Verschlechte-
rung ein Eradika-
tionsversuch unter-
nommen werden.

Inhalation von

Antioxidantien (Glutathion)
Glutathion ist eine wichtige antioxi-
dative Substanz, die in jeder Korper-
zelle vorhanden ist. In der Lunge fin-
den sich mehr als 140-fach hohere
Konzentrationen an extrazelluldrem
Glutathion als im Blut. Glutathion
schiitzt das Gewebe und die Zellen
vor oxidativer Schidigung, die beson-
ders in Form von chronischen Ent-
ziindungsprozessen und Infektionen
auftreten. Derartige Vorgdnge sind
gerade fiir Mukoviszidose-Patienten
typisch. Bei erwach-
senen CF-Patienten
finden sich in der
Lungenfliissigkeit
Glutathion-Kon-
zentrationen, die
nur etwa 5-10%

der Normalwerte
erreichen. Auch n
im Blutplasma ist
Glutathion in er-
niedrigter Konzen-
tration vorhanden.
Dies mag einerseits
mit einem erhdhten
Glutathion Umsatz
und einer sich dar-
aus ergebenden Erschépfung der
antioxidativen Reserven zusammen-
hédngen, andererseits weisen neuere
Daten auf eine spezifische mit der
Mukoviszidose assoziierte Ursache
hin. So wurde nachgewiesen, dass der
bei CF defekte Chloridkanal (CFTR)
ebenfalls fiir den Transport von Glu-

tathion und anderen Molekiilen aus
den Zellen verantwortlich ist. Daher
kann auch erklirt werden, wieso sich
in Epithelzellen von CF-Patienten im
Vergleich zu normalen erhohte intra-
zelluldre Glutathionspiegel befinden.
Glutathion kann nicht addquat her-
austransportiert werden. Dem gegen-
iber haben periphere Lymphozyten
die iiber weitere Anionen-Trans-
portersysteme verfiigen erniedrigte
intrazelluldre Glutathionspiegel.

Es wird vermutet, dass iiber die sog.
MRP-Ionenkanile Glutathion in die
extrazelluldre Fliissigkeit gepumpt
wird, um dort die Spiegel auf ein
Normalniveau zu bringen, was zu
einer Verarmung der Immunzellen an
Glutathion fithrt. Dies fiihrt zu einer
relativen Immundefizienz, zu einer
erhohten Transkriptionsrate von NF
Kappa B, erhohten IL8- und IL4-Spie-
geln. Auch kann es zu einer T-Zell-
Inaktivierung und Apoptose dieser
Zellen kommen. Neutrophile Leuko-
zyten sind nicht mehr in der Lage
Bakterien normal abzutoten. Dariiber
hinaus ist auch die Leukotaxis redu-
ziert. So fithrt der Verlust an Gluta-
thion nicht nur zu einer verminder-
ten antioxidativen Kapazitdt sondern
moglicherweise auch zu immunologi-
schen Defiziten, einer Degradation
eines nun nicht mehr addquat ge-
schiitzten Antiprotease-Systems und
zu einer verminderten Hemmung der
LipidPeroxidation.

Vor allem in den USA haben daher
verschiedene CF-Patienten selbst ver-
sucht durch die inhalative Zufuhr
von Glutathion diese Defekte zu kot-
rigieren. Es fehlen allerdings hierzu

NPT A | IS | s

Erbgang bei CF

systematische Studien. Notwendig ist
es zundchst, die optimale inhalative
Applikation, die zu einer ausreichen-
den bronchoalveoldren Deposition
von Glutathion fiihrt, herauszufin-
den. In einem zweiten Schritt muss
die Konzentration von Glutathion in
der bronchoalveoldren Lavage vor
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und nach Inhalation einer definier-
ten Menge von Glutathion gemessen
werden. Wenn die Dosis gefunden
ist, mit der die Spiegel in der Lunge
auf ein angemessenes Mass erhoht
werden kénnen, muss in einer rando-
misierten, doppelblinden und place-
bokontrollierten Multizenterstudie
iberpriift werden, inwieweit es zu
einem klinischen Vorteil fiir die
Patienten, die eine Glutathion-Inha-
lation vornehmen, kommt. Diese kli-
nischen Untersuchungen befinden
sich zur Zeit in Vorbereitung und sol-
len durch unsere CF-Ambulanz in
Kooperation mit anderen CF-Ambu-
lanzen durchgefiihrt werden. Parallel
wird versucht fiir diese aufwendigen
Untersuchungen die notwendigen
Fordermittel zu sammeln.

Klimakur Israel/Totes Meer
Klimakur am Toten Meer - da denken
die meisten vielleicht an Hauterkran-
kungen wie Schuppenflechte oder
Ekzem, an Mukoviszidose wahr-
scheinlich noch nicht. Das kénnte
sich in néchster Zeit jedoch dndern.
Nachdem einige CF-Patienten nach
einem 3-wochigen Aufenthalt am
Totem Meer (zumeist von der
Christiane-Herzog-Stiftung gespon-
sort) von z.T. grossartigen Verbesse-
rungen ihres Gesundheitszustandes,
Gewichtszunahme, Verbesserung der
Lungenfunktion (reduzierter Sauer-
stoffbedarf) berichteten, konnte mit
tatkraftiger Unterstiitzung durch
Elterninitiativen eine Kosteniiber-
nahme durch die AOK ausgehandelt
werden. Auch alle anderen gesetzli-
chen Krankenkassen in Bayern haben
sich diesem speziellen Vertrag ange-
schlossen und iibernehmen die
Kosten fiir einen solchen Kuraufent-

halt. Bei nicht erwachsenen Patienten
natiirlich auch fiir eine Begleitperson.
Nun interessiert sich nicht nur die
AOK fir die Effekte dieser kostenin-
tensiven Mafinahmen, auch wir von
der CF-Ambulanz méchten gerne wis-
sen, ob unsere Patienten von den
Aufenthalten profitieren und wenn
ja, ob es sich dabei um einen kurzfri-
stigen Effekt handelt oder ob die Ver-
besserung des Allgemeinzustandes
iiber einen lingeren Zeitraum anhilt.
Deshalb wollen wir die diesjihrigen
Kurteilnehmer anhand einer umfang-
reichen Datenerhebung beobachten
und mit einer dhnlichen Gruppe an
Patienten vergleichen, die in diesem
Zeitraum an keiner Kurmafinahme
teilgenommen haben.

Untersucht werden neben dem Kor-
pergewicht und der Lungenfunktion
auch Sputumverdnderungen, Entzin-
dungsparameter sowie der Sauerstoff-
verbrauch bzw. die Sauerstoffsitti-
gung. Zur Beurteilung des langfristi-
gen Effektes soll der Antibiotikaver-
brauch sowie ein ausfiihrlicher Frage-
bogen zur Lebensqualitdt (sog. Life
quality score) erthoben werden. Die
Untersuchungen beziehen sich auf
den Zeitraum 2 Monate vor bis 6
Monate nach der Kurmafinahme.

Um eine grofere Patientenzahl und
damit eine hohere Aussagekraft der
Untersuchungen zu erreichen, ist es
geplant, auch Patienten aus anderen
Ambulanzen mit einzubeziehen.

Stand der Impfstoffentwick-
lung gegen Pseudomonas

aeruginosa

Chronische, pulmonale Infekte durch
Pseudomonas aeruginosa bedeuten
fiir Patienten mit zystischer Fibrose
eine gewaltige Einschrdnkung ihrer
pulmonalen Leistungsfihigkeit. Ein-
mal mit Pseudomonas aeruginosa
kolonisiert, ist eine antibiotische Er-
regereradikation bisher nahezu un-
méglich. Aktive und passive Immun-
therapien stellen daher hier einen
wichtigen Therapieansatz dar und
eine hochimmunogene Vakzine fiir
bereits Pseudomonas aeruginosa kolo-
nisierte Patienten stellt eine grosse
Hoffnung in der nahen Zukunft dar.
Verschiedene Impfantigene befinden
sich derzeit in den unterschiedlich-
sten Forschungsstadien. Insbesondere
das Impfantigen Flagella gilt als ein
sehr vielversprechender Kandidat und
wird seit 1996 als grosse Multizenter-
studie in ganz Europa untersucht. Es
handelt sich dabei um eine Phase II
Studie, welche an 400 nicht mit Pseu-
domonas aeruginosa kolonisierten
CF-Patienten im Alter von 6-18 Jah-
ren durchgefiihrt werden soll.

In den beiden CF-Ambulanzen der
Universitdtskinderklinik Miinchen
wurden bereits 34 Patienten in die
Studie aufgenommen. Die ersten Er-
gebnisse lassen eine Schutzwirkung
vermuten. Endgiiltige Resultate kon-
nen erst nach Entschliisselung der
Doppelblindstudie bekannt gemacht
werden. Als weitere sehr vielverspre-
chende Impfantigene gelten die
Auflenwandproteine (OprF und Opfl)
welche an der Universitédt Freiburg
derzeit in einer Phase II Studie unter-
sucht werden.

I Miiller, ]. Beck, A. Schiirmann,
M. Griese
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Flutide®.  Flutide®N.  Wirkstoff:
Fluticason-17-propionat. Verschreibungs-
pflichtig.  Zusommensetzung:  Dosier-
Aerosol: 1 SpriihstoB Flutide Junior 25 ent-
hilt in 85 mg Suspension und Treibmittel
0,025 mg Fluticason-17-propionat, Weitere
Bestandteile: Trichlorfluormethan, Dichlor-
difluormethan, Lezithin. 1 Sprithstof}
Flutide N 125 bzw. forte 250 enthilt in 75
mg Suspension und Treibmittel 0,125 mg
bzw. 0,250 mg Fluticason-17-prapionat.
Weitere Bestandteile: Norfluran. Rotadisk
hzw. Diskus: 1 Einzeldosis Flutide Junior 50
Diskus bzw. mite 100 Diskus bzw. 250
Diskus bzw. forte 500 Diskus mit 12,5 mg
Pulver enthiilt 0,050 mg bzw. 0,100 mg
bzw. 0,250 mg bzw. 0,500 mg Fluticason-
17-propionat.  Weitere  Bestandteile:
Lactose 1 H90. Anwendungsgebiete:
Bronchiglasthma aller Schweregrade, nicht
zur Akutbehandlung eines Asthmaanfalles.
Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit
gegen den Wirkstoff oder Lactose. Keine
ausreichenden Erfabrungen bei Kindern
unier 4 Johren. Bei Schwangeren und
Stillenden Indikationen besonders streng
stellen, da bisher keine Erfahrungen vorlie-
gen. Patienten mit akfiver oder inaktiver
Lungentuberkulose gleichzeitig mit gegen
die Tuberkulose wirksamen Arzneimitieln
hehandeln. Nebenwirkungen: Bei man-
chen Patienten Heiserkeit oder Soorbefall
{Candida) der Mund- und Rachenschleim-
haut. Sehr selten paradoxer Bronchospas-
mus mit rasch einsetzender Atemnot. Dann
sofort bronchienerweiterndes Medikament
mit schnellem Wirkungseintritt inhalieren.
Die Nebennierenrinden (NNR)-Funktion
bleibt im allgemeinen im Normbereich. Bei
einzelnen Patienten kann es vor allem bei
Behandlung tber liingere Zeit mit hohen
Dosen zu einer Einschrinkung der NNR-
Funkfion kommen. Nach Umstellung von
anderen inhalativen oder oralen Korti-
keiden kann die NNR-Funktion noch fir
ingere Zeit eingeschriinkt sein. Selten
Uberempfindlichkeitsreaktionen mit Haut-
beteiligung. Fiir inhalative Arzneimittel
typische lokale Reizerscheinungen wie 2.B.
Husten, sind unter dem Pulver durchweg
seltener anzutreffen als unter dem FCKW-
halfigen Dosier-Aerosol. Unter Behandlung
mit Fluticason sind erhéhte Blutzucker-
spiegel und in Einzelféllen eine Zuckeraus-
scheidung in den Urin beobachtet worden.
Wirkweise:  Entziindungshemmendes
Atemwegstherapeutikum.
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Dr. Joseph Rosenecker

Somatische Gentherapie der
Mukoviszidose

Uber die Méglichkeit sogenannte "therapeutische" Gene in die Lunge

einzuschleusen

Die Arbeitsgruppe Molekulare Pneumologie untersucht die Moglichkeit sogenannte "therapeutische” Gene
in die Lunge einzuschleusen. Als therapeutische Gene bezeichnet man genetisches Material, das aus DNA
oder RNA besteht und zumindest die kodierende Sequenz fiir ein Gen enthilt, und von dessen Expression
man sich einen therapeutischen Nutzen fir den Patienten erhofft.
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Struktur des CFTR-Proteins. Bei der Mukoviszidose wird aufgrund des Gendefektes auf dem ,langen
Arm” von Chromosom 7 ein ,fehlerhaftes” Protein codiert, das nicht an die Zelloberflache transpor-
tiert wird. Da das CFTR-Protein mit dem cAMP-abhiangigen cl -Kanal identisch ist, kommt es zu

einer Storung des transmembranalen cl' -Transports.

Bei monogenetischen Erkrankungen,
wie z.B. der zystischen Fibrose ( Mu-
koviszidose) ware z.B. das "gesunde’
wildtyp CFTR (cystic fibrosis trans-
membrane conductance regulator)
Gen, das bei den CF-Patienten nur in
der mutierten Form vorhanden ist,
ein therapeutisches Gen. Durch das
Einschleusen des gesunden CFTR-
Gens erhofft man sich eine funktio-
nelle Korrektur der betroffenen
Zellen und Organe und in deren
Folge eine klinische Besserung des
Patienten. Neben dem CFTR-Gen ist
aber auch denkbar, dass andere Gene,
z.B. Gene fiir Interleukine, in die be-
troffenen Organe eingeschleust wer-
den, um die Entziindungsprozesse zu
hemmen. Seit der Beschreibung des
CFTR (Cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) -Gens im
Jahre 1989 wird intensiv an der Mog-
lichkeit der somatischen Gentherapie
zur Behandlung der pulmonalen
Manifestation der CF geforscht. Als
Zielzellen fiir die somatische Gen-
therapie der Lungenerkrankung bei
CF werden die zilientragenden Zellen
der Atemwege und die serdsen Zellen
der submukdsen Driisen definiert.
Das Kriterium hierfir ist die nach-
weisbare Expression des CFTR-Gens

gerade in diesen Zellen. Um das
CFTR-Gen in diese Zielzellen einzu-
schleusen (zu transfizieren), werden
sog. Genvektoren benutzt. Die Anfor-
derungen fiir einen idealen Genvek-
tor sind:

¢ das therapeutische Gen vor unge-
wiinschten Interaktionen mit Atem-
wegsekreten schiitzen

¢ spezifisch das Gen in die Zielzellen
zu transportieren und

e keine Schidigung der transfizierten
Zellen auszuldsen.

Hierfiir bieten sich grundsétzlich zwei
verschiedene Vektorsysteme an. Die
eine Gruppe sind virale Vektoren (aus
Adenoviren, Adeno-assoziierter Virus,
Lentivirus, usw. hergestellte rekom-
binante Viren) und die andere sog.
nicht-virale Vektoren (z.B. Liposo-
men). Viren haben im Lauf der Evolu-
tion Mechanismen entwickelt geneti-
sches Material in Wirtszellen einzu-
schleusen und die Zellen umzupro-
grammieren. Diese Eigenschaft wird
bei den viralen Vektoren genutzt.
Viren als Genvektoren werden rekom-
binat so verdndert, dass das Virus-
partikel als solches intakt bleibt, die
viralen Gene aber teilweise entfernt
werden, um zum einen Platz zu schaf-
fen fur das therapeutische Gen, und

zum andern das Virus an der Repli-
kation zu hindern. Fiir den Gentrans-
fer in die Zielzellen der Lunge werden
rekombinante Adenoviren und re-
kombinante adenoassoziierte Viren
eingesetzt. Das Adenovirus infiziert
Zellen im Ruhestadium, was bei den
Zielzellen flir die Gentherapie der CF
von Bedeutung ist, da das Atemwegs-
epithel nur etwa alle 120 Tage erneu-
ert wird. In den ersten Tierversuchen
konnten tberraschend gute Transfek-
tionsergebnisse erzielt werden, wes-
halb rasch auch klinische Studien
begonnen wurden. In den klinischen
Studien wurde aber eine deutliche
Immunreaktion auf die applizierten
Genvektoren beobachtet. Weiterhin
waren die Transfektionsergebnisse
deutlich geringer als angenommen.
Eine Weiterentwicklung viraler Vek-
toren sind sog. ‘gutless’-Viren, bei
diesen ‘gutless’-Viren wurde das ge-
samte virale Genom entfernt.
Dadurch erhofft man sich eine milde-
re Immunreaktion gegen die transfi-
zierten Zellen. Bei wiederholten
Applikationen ist jedoch auch bei
diesen Genvektoren von einer gestei-
gerten Immunreaktion auszugehen,
da das virale Hiillprotein als fremd ez-
kannt werden kann und mit jeder

Applikation ein Booster-Effekt eintre-
ten wird. Deshalb wird in jlingster
Zeit zunehmend stédrker die Entwick-
lung nicht-viraler Vektoren forciert.
Hierin liegt der Schwerpunkt der
Forschungsarbeiten der Arbeitsgruppe
Molekulare Pneumologie. Nicht-virale
Vektoren der 1. Generation sind Vek-
toren, die DNA kondensieren und sie
somit vor dem Abbau schiitzen. Diese
Vektoren der ersten Generation eig-
nen sich fiir den Gentransfer in
Zellen in Gewebekultur. Bei deren in
vivo Einsatz reagieren diese Vektoren
unspezifisch mit nahezu allen Zellen
und werden rasch aus dem Blutstrom
ausgefiltert, oder bei Applikation {iber
die Atemwege von Makrophagen un-
schddlich gemacht. Als Folge konnte
in vivo nur eine sehr geringe Gen-
transfer-Etfizienz beobachtet werden.
Von den nicht-viralen Genvektoren
werden zur Zeit am hdufigsten katio-
nische Liposomen fiir den Gentrans-
fer eingesetzt. Liposomen eignen sich
zum Gentransfer in prokaryontische
wie auch eukaryontische Zellen.
Vorteile dieser Lipidvesikel sind ihre
geringe Toxizitdt und ihre hohe Vari-
abilitdt. Liposomen sind relativ ein-
fach synthetisierbar. Ihre Grosse kann

von 30 nm bis 10 000 nm im Durch-
messer variiert werden und ihre Zu-
sammensetzung kann sehr unter-
schiedlich gestaltet werden, wodurch
ihre Eigenschaften wie Oberfldchen-
ladung oder Hydrophobizitit ange-
passt werden konnen. Neuerdings
werden auch sog. polykationische
Polymere fiir den Gentransfer einge-
setzt. Die bekanntesten Vertreter die-
ser Gruppe sind Polyamidoamin-Den-
drimere und Polyethylenimin.

Die Arbeitsgruppe Molekulare Pneu-
mologie untersucht Verfahren diese
unspezifischen Interaktionen von
nicht-viralen Vektoren zu reduzieren
und gleichzeitig eine spezifische
Interaktion mit den Zielzellen zu er-
maoglichen, um somit zum einen die
Toxizitédt zu reduzieren und zum an-
deren eine erhdhte Genexpression in
den Zielzellen der Atemwege zu errei-
chen. Hierzu werden Verfahren fiir
den Rezeptor-vermittelten Gentrans-
fer in Zusammenarbeit mit einer
Arbeitsgruppe aus der onkologischen
Forschung des Klinikums Rechts der
Isar, der Technischen Universitdt und
der pharmazeutischen Industrie
(Boehringer Ingelheim KG) ent-
wickelt.

Zusammenfassend kann festgestellt
werden, dass die zur Zeit verfiigbaren
Genvektoren eine zu geringe Effizienz
zeigen und deutliche Nebenwirkun-
gen haben. In den durchgefiihrten
Studien an CF-Patienten konnte,
wenn iiberhaupt, nur eine voriiberge-
hende funktionelle Korrektur des ge-
stérten Ionen-Austausches an Epithel-
zellen festgestellt werden. In den zu-
rickliegenden zehn Jahren der Gen-
therapie-Forschung bei CF sind eine
Vielzahl von Erkenntnissen gewon-
nen worden. Trotzdem wurden aber
mehr Fragen aufgeworfen, als beant-
wortet werden konnten.

Weitere Informationen zum augen-
blicklichen Stand der Forschungsar-
beiten auf dem Gebiet der somati-
schen Gentherapie sind dargestellt in
dem Ubersichtsartikel :

J. Rosenecker, W.A. Schmalix,

D. Schindelhauer, C. Plank,

D. Reinhardt. Towards Gene Therapy Of
Cystic Fibrosis. Eur | Med Res (1998)

3: 149-156
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Mekoniumileus eine interdisziplinare
Herausforderung

Die erste Beschreibung pathologischer Veranderungen am Pankreas eines Neugeborenen

Abb.1

Neugeborenes mit
Mekoniumileus: das er-
heblich distendierte und
gerttete Abdomen des
schwerkranken-Neuge-
borenen fihrt zur sofor-
tigen Operationsindika-
tion. Nach der Abdo-
menibersichtsaufnahme
und Diagnose des lleus,
musste hier auf den Kon-
trasteinlauf verzichtet
werden.

Die erste Beschreibung pathologischer Veranderungen am Pankreas eines Neugeborenen assoziiert mit

einem Darmverschluss durch abnorm eingedicktes Mekonium datiert auf das Jahr 1905. Erst 33 Jahre spéter

wurde der Mekoniumileus (MI) als perinatale Manifestation einer cystischen Fibrose (CF) erkannt. Mit dem
Vorschlag im Jahre 1948, die Kindspechmassen tiber eine Ileostomie mit Kochsalzldsung herauszusptilen,
beginnt die Ara der chirurgischen Therapie des MI. Bis dahin war der MI mit dem Leben nicht vereinbar.
Das Therapiemanagement wurde erweitert durch die Einfiihrung der Resektion in Verbindung mit der
Anlage eines Enterostomas zur Dekompression und fiir postoperative Darmspiilungen. Seitdem ist der
Kinderchirurg unverzichtbar bei der Behandlung des MI. Bei fast 80% aller Neugeborenen mit MI wird eine
Laparotomie notwendig. In unkomplizierten Fallen gelingt es dem erfahrenen Kinderradiologen haufig, die
Mekoniummassen mit Gastrografin zu 16sen. Die Uberlebensrate liegt heute zwischen 90 und 98%.

ei etwa 10% aller Darmver-
B schliisse im Neugeborenenalter

liegt ein Mekoniumileus (MI)
vor. Ein abnorm eingedicktes Meko-
nium fiihrt zu einer Passagestorung
im terminalen Ileum. In tiber 80%
der Fille ist eine cystische Fibrose
(CF) pathogenetisch verantwortlich.
Der krankhaft eiweissreiche, zdhe
und ein besonderes Mukoprotein ent-
haltende Schleim des Magen-Darm-
traktes verursacht zusammen mit
dem Fermentmangel infolge der
zystischen Pankreasfibrose (weniger
entscheidend) die obstruierende
Konsistenz des Kindspechs. Ferner
fithrt der direkte Kontakt des Sekretes
in den oft kugelig verformten Becher-
zellen mit dem Mekonium im Darm-

lumen zu einer festen Haftung des
Stuhls an der Darmwand. Aber nur
10-20% aller Kinder mit CF fallen im
Neugeborenenalter durch einen MI
auf. Neuere Erkenntnisse iiber geneti-
sche Verdnderungen bei Familien mit
CF bestatigen vorausgegangene klini-
sche Beobachtungen. In Familien, in
denen das erste Kind mit CF an
einem MI erkrankte, ist die Wahr-
scheinlichkeit fiir das Geschwister-
kind mit CF ebenfalls einen MI zu
erleiden, um das 5-fache erhoht, ver-
glichen mit Familien, in denen sich
die CF nicht durch den MI erstmani-
festierte. Jiingst wurde eine positive
Assoziation zwischen Delta 508, der
hdufigsten CF Mutation, der Muta-
tion 6542X und dem MI beschrieben.

Komplizierter und nicht

komplizierter Ml

Man unterscheidet den einfachen
und den komplizierten MI. Ersterer
geht ohne eigentliche Darmschddi-
gung einher, der Ileus ist intralum-
indr durch das abnorme Mekonium
per se verursacht. Der komplizierte
MI. wie er in ca. 50% aller Fille vor-
liegt, ist charakterisiert durch einen
Volvolus infolge Drehung der schwe-
ren, mekoniumhaltigen Diinndarm-
schlingen, eine Darmischémie, eine
Perforation, eine Mekoniumperitoni-
tis oder eine sekundére Atresie. Diese
Komplikationen konnen isoliert oder
in Kombination auftreten.

Aus der Zeneca-Forschung.
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Mekoniumpropfsyndrom
Beim differentialdiagnostisch unbe-
dingt abzugrenzenden Mekonium-
propfsyndrom, dass sich wie ein un-
komplizierter MI présentieren kann,
handelt es sich um die Schwierigkeit
von Kolon und Anorektum, das Me-
konium zu entleeren. Unbedingt
muss nach den fast immer erfolgrei-
chen Einldufen ein Morbus Hirsch-
sprung ausgeschlossen werden.

Abb.2 Die Darstellung des elongierten
Mikrokolons allein erlaubt noch keine
Diagnosesicherung des M|, differential-
diagnostisch kommen eine Reihe von
Krankheitsbildern (z.B. lleumatresie) in
Frage. Der Nachweis der kontrastmittel-
umspiihlten Mekoniumpellets im termi-
nalen lleum (Pfeil in Hohe des Wurm-
fortsatzes) ist jedoch pathognomonisch.
KM-Ubertritt in das dilatierte lleum.

Symptomatik und
Diagnostik

10-30% der Neugeborenen haben eine
positive Familienanamnese beziiglich
einer CF. Daneben konnen ein
Polyhydramnion und die prénatale
Sonographie heute bereits hinweisend
sein und zu weiterer Diagnostik
(DNA-Analyse) veranlassen. Die
Leitsymptome postnatal sind ein zu-
nehmend distendiertes Abdomen und
galliges Erbrechen innerhalb der
ersten 24 bis 48 Stunden sowie der
verspitete Mekoniumabgang. Gele-
gentlich kénnen gebldhte Darm-
schlingen und eingedickte Mekoni-
ummassen als Resistenzen palpiert
werden. Anus und Rektum sind
durchgéngig, erscheinen aber haufig
verengt. Charakteristisch fiir den
komplizierten MI sind ein erheblich
geblidhtes, gespanntes und gerotetes
Abdomen, respiratorische Storungen,
Sepsiszeichen und schliesslich der
schwerst beeintrichtigte Allgemeinzu-
stand (Abb. 1).

Radiologisch kann sich der MI als
klassischer tiefer Diinndarmileus pri-
sentieren. Pathologie und Verlauf des
MI bedingen jedoch gewisse Charak-
teristika: Verschiedene Darmschlin-
gen konnen unterschiedlich stark di-
latiert sein; die fiir einen Ileus typi-
schen Spiegelbildungen kénnen feh-
len, da das zihe Mekonium an der
Darmwand haftet und kein Fliissig-
keitsniveau bildet; kleinere fleckige
Verschattungen, von Luftbldschen
durchsetzt, projezieren sich auf rech-
te Flanke und Unterbauch.

Ist ein unkomplizierter MI diagnosti-
ziert oder die Diagnose noch nicht
Kklar, ist der erfahrene Kinderradio-
loge heranzuziehen. Der Kontrastein-
lauf wird mit Barium vorsichtig be-
gonnen, um Pathologien des unteren
Dickdarmes ausschliessen zu kénnen.
Mit dem hyperosmolaren Gastrogra-
fin, dem ein Mucolytikum zugesetzt
ist, wird unter Durchleuchtung fort-
gefahren. Klassischerweise stellt sich
ein Mikrokolon dar (Abb.2).

Die Diagnose steht jedoch erst mit
dem Nachweis der charakteristischen
perlschnurartigen Kontrastmittelaus-
sparung durch das Mekonium im
distalen Ileum. Das therapeutische
Ziel der konservativen Therapie ist
erreicht, wenn das erweiterte Ileum-
segment und somit die Darmkonti-
nuitdt dargestellt werden kdnnen.

Operative Therapie

In 40-50% ist der Gastrografineinlauf
bei unkompliziertem MI erfolgreich,
der Sdugling setzt nach 6-8 Stunden
Mekonium ab. Eine Wiederholung
des konservativen Versuchs ist mit
der grossen Gefahr einer Darmper-
foration verbunden. Bei Erfolglosig-
keit und jedem komplizierten MI ist
in jedem Fall eine operative Therapie
durch den Kinderchirurgen erforder-
lich. Prinzipiell stehen drei Verfahren
zur Auswahl:

¢ Enterotomie und Dekompression
mit Spiihlungen

* Resektion des dilatierten bzw.
krankhaften Darmabschnittes und
Stomaanlage

* Resektion und primdre
Anastomose.

Die Wahl des Verfahrens richtet sich
nach dem intraoperativen Befund
und dem Allgemeinzustand des Saug-
lings. Nur in wenigen Fillen ist eine
reine Darmerdffnung mit Spiithlung
iiber einen Ballonkatheter mit war-
mer Kochsalzlosung, Gastrografin
oder Acetylcystein ausreichend. Hau-
fig ist eine Resektion erforderlich; die
dadurch eréffneten Darmschenkel
konnen dann, meist nur unvoll-

stindig, freigespiilt werden (Abb.3).

Nur selten ist eine primdre Anasto-
mose moglich, wenngleich die Ergeb-
nisse in diesen Fillen gut sind. Je
nach Ausmass der Peritonitis bzw.
Komplikation muss die Operation
durch Anlage eines Stomas beendet
werden. Hierbei haben wir sehr gute
Erfahrungen mit einem getrennt aus-
geleiteten zu- und abfithrenden
Schenkel. Dieses Vorgehen erleichtert
das postoperative Handling beziiglich
weiter notwendiger Anspiihlungen
und enteralem Nahrungsaufbau. Das
komplikationsreichere Verfahren der
Bishop-Koop-Enterostomie mit zu-
satzlicher Anastomose intraabdomi-
nell, ist heute in grosseren Zentren
weitgehend verlassen.

Sobald die Diagnose der CF postope-
rativ gesichert ist, wird mit der Pan-
kreasenymsubstitution begonnen. Der
Stomaverschluss sollte je nach Ge-
deihen méglichst frithzeitig ange-
strebt werden.

Operatives Outcome

Die Rate frither postoperativer Kom-
plikationen liegt auch unter Beriick-
sichtigung der komplizierten Félle
eines MI zwischen 5% und 15%.
Grosse Studien geben 1 Jahrestiberle-
bensraten von bis zu 98% an.
Bezogen auf die Grundkrankheit CF
ist das Outcome nicht schlechter bei
Erstmanifestation durch einen MI.
Allerdings steigt damit die Gefahr,
irgendwann im weiteren Verlauf ein
Mekoniumileusdquivalent zu ent-
wickeln. Dabei kommt es jenseits der
Neugeborenenperiode zu einer durch
den abnormen Stuhl bedingten Pas-
sagestorung im terminalen Ileum, die
in der Regel aber konservativ zu be-
herrschen ist. Komplikationen wie
Volvulus, Invagination, Divertikulitis
sind hierbei die Ausnahme.

Abb.3 Pathologisches Praparat nach lleum-
resektion (rechts) bei kompliziertem Ml: -
Perlschnurartig kontrahierte Darmschlingen
gefiillt mit Mekonium von z&her, pasten-
bzw. kittartiger Konsistenz (links, nach teil-
weiser Entfernung aus dem Darmlumen)
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Priv.-Doz. Dr. med. Matthias Griese

Das Surfactant System der Lunge —

Voraussetzung fir das Leben an der Luft

Aktuelle Forschungsergebnisse erklaren pneumologische
Erkrankungen und liefern neue Behandlungsansatze

s
g B2

6 h nach Surfactant ﬂ

Lebensnotwendige Rolle von Surfactant beim Offenhalten der kleinen, nicht
knorpelarmierten Atemwege und der Lungenblasschen.
1a) Weisse Lunge bei einem Friihgeborenen mit Surfactantmangel aufgrund von
Lungenunreife. 1b) Kurze Zeit nach Gabe von kiinstlichem Surfactant in die Lungen,
viel bessere Beliiftung der Lungen und Normalisierung der Gasaustauschsituation.

Surfactant ist ein entwicklungsgeschichtlich sehr altes und stabiles Gemisch aus
charakteristischen Lipiden und Proteinen, welches die innere Oberfliche der
Lunge auskleidet. Ohne funktionierendes Surfactant kénnte niemand leben, da
allein durch Surfactant die kleinen Atemwege und der Gasaustauschraum der
Lunge offengehalten wird. Diese Eigenschaft wird als biophysikalische oder
oberflachenaktive Funktion von Surfactant bezeichnet. Surfactant reduziert die
extrem hohe Oberflichenspannung an der Luft-Wasser Grenzfliche auf Null.

Atemnotsyndrom des

Frithgeborenen

Diese Funktion von Surfactant wird
am eindricklichsten deutlich beim
Fehlen ausreichender Surfactant-

mengen, wie es oft bei unreifen Friih-
geborenen vorkommt. Bei diesen Kin-

dern entwickelt sich kurz nach der
Geburt eine ausgepragte und zuneh-
mende schwere Atemnot. Die
Atmungshaufigkeit ist auf iiber 100

Atemziige pro Minute erhdht, trotz-
dem reicht die Sauerstoffversorgung
nicht aus und die Kinder sind blau.
Nach jedem miihsamen Atemzug der
die Lunge entfaltet, fillt diese auf-
grund der hohen Oberflichenspan-
nung an der riesigen Gasaustausch-
fliche wieder zusammen.

Das Rontgenbild der Lunge erscheint
weiss, weil sich praktisch kaum Luft
in der Lunge findet (Abb. 1a). Durch
den seit einiger Zeit moglichen Ersatz

des Surfactants ,aus der Flasche”,
kann dieser Zustand in Sekunden-
schnelle behoben werden (Abb. 1b).
Der heute routinemaéssige Einsatz von
Surfactant in der Neonatologie hat zu
einer Senkung der Sterblichkeit und
der Komplikationsrate der kleinen
Frithgeborenen gefiihrt.
Dariiberhinaus hat Surfactant noch
eine Reihe weiterer biophysikalischer
Funktionen, die vor allem bei den
obstruktiven, mit Atemwegsengen
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einhergehenden Erkrankungen eine
Rolle spielen. So werden die kleinen,
nicht knorpelarmierten Atemwege
stabilisiert und offengehalten.
Wihrend eines Asthmaanfalls ist die-
ser Mechanismus stark beeintrdchtigt
und die Kinder entwickeln ein pfei-
fendes Ausatemgerdusch und eine
erhebliche Luftnot. Ferner wird
durch die Anwesenheit von Sutfac-
tant der Abtransport von Schleim aus
der Lunge tiber die Flimmerhérchen
um bis zu 50% gesteigert. Ausserdem
werden alle moglichen Partikel, wie

Allergene, Krankheitserreger und son-

stige in die Lungen inhalierte Fremd-
substanzen durch die surfactant-asso-
ziierten Oberflachenkrifte und durch
die hierdurch erzeugten komplizier-
ten hydrodynamischen Transportpro-
zesse die von den Lungenblédsschen
in die grossen Atemwege gerichtet
sind, effektiv aus der Lunge beseitigt.
Letztlich wird durch die Erniedrigung
der Oberflichenspannung durch Sur-
factant die Ansammlung von Fliissig-
keit in den Atemwegen verringert
und so der Entstehung eines Lungen-
O0dems vorgebeugt.

Allein die genannten biophysikali-
schen Funktionen verdeutlichen so-
gleich die mannigfaltigen St6rmog-
lichkeiten diese Systems und lassen
die lange Liste von Erkrankungen
verstehen, bei denen Stérungen von
Surfactant eine Rolle spielen

(Tabelle 1).

Mukoviszidose - ein Beispiel
fiir eine Erkrankung mit
sekundir funktionseinge-
schranktem Surfactant-

system

In Untersuchungen der Lungenspiil-
fliissigkeiten bei Patienten mit Muko-
viszidose oder cystischer Fibrose fan-
den wir extreme biochemische Ver-
dnderungen der Zusammensetzung
der Surfactantphospholipide, Phos-
phatidylglycerol und Phosphatidyl-
cholin waren deutlich reduziert. Das
surfactantspezifische Protein A (SP-A)
wurde nur in sehr niedriger Konzen-
tration gefunden. Obwohl es diesen

Patienten klinisch gut ging, hatten
sie in der Lavage mit etwa 48% sehr
hohe Anteile von neutrophilen Gra-
nulozyten, wihrend die Kontrollkin-
der nur 2% aufwiesen. Auch die bio-
physikalische Oberflichenaktivitit
des Surfactants war erheblich beein-
trachtigt (Abb. 2). Dies war jedoch
nicht auf eine Hemmung durch Se-
rum oder andere in die Atemwege ge-
langte Substanzen bedingt, sondern
auf den reduzierten Gehalt an SP-A
und oberflichenaktiven Phospholipi-
den zuriickzufiihren. Es bestand eine
enge Korrelation zwischen der
Lungenfunktion (FEV1 bzw. FVC) und
der Oberflaichenaktivitdt des in der
Lavage gewonnenen Surfactants., d.h.
je schlechter die Oberfldchenaktivi-
tit, desto schlechter war auch die
Lungenfunktion.

In einer kiirzlich publizierten Studie
an sehr jungen Sduglingen und Klein-
kindern mit Mukoviszidose fand eine
australische Forschergruppe keinen
Unterschied zwischen stabilen CF-
Patienten und gesunden Vergleichs-
kindern, die wegen eines unklaren
Atemgerduschs bronchoskopiert wur-
den. Jedoch war bei einer Gruppe von
CF-Patienten, die bei der Untersuch-
ung eine deutliche Infektion und
bronchiale Entziindungsreaktion auf-
wiesen, die durch den Nachweis von
Bakterien, erhohten Interleukin 6
Spiegeln und einem Anteil von mehr
als 50% Neutrophilen an den Lavage-
zellen belegt wurde, erhdhte Anteile
an SP-A. Bei diesen Kindern war auch
der Gehalt an Phosphatidylcholin sig-
nifikant reduziert.

Diese Untersuchungen zeigen, dass
bei Patienten mit Mukoviszidose
keine priméare Abnormalitdt des bron-
chialen Surfactantsystems vorliegt,
dass jedoch laufende endobronchiale
Entziindungsreaktionen zu sekundi-
ren Surfactantabnormalititen und
Defizienzen fiihren.
Zusammengefasst zeigen diese Daten,
dass sich bei Mukoviszidose mit fort-
schreitender Krankheitsaktivitdt so-
wohl funktionelle als auch biochemi-
sche Surfactantabnormalitidten ent-
wickeln und dass diesen maoglicher-

Abb. 2

Eingeschrinkte Oberflichenaktivi-
tit des Surfactants bei Kindern mit
Mukoviszidose. Je niedriger die
Werte der Oberflichenspannung v,
desto besser. Die biophysikalische
Oberflidchenaktivitit des Surfactants
aus den Lungen der Kinder wurde
in einem mikroskopisch kleinen
kiinstlichen Lungenblaschen (Sur-
factometer) bestimmt.
Eingeschrinkte Werte korrelieren
gut mit einer eingeschridnkten
Lungenfunktion.

weise eine pathogenetische Bedeu-
tung zukommt, wie die Korrelation
zwischen Oberflichenaktivitit des
gewonnenen Surfactants und Lungen-
funktionsdaten nahelegen. In den
kleinen Atemwegen, aber auch im
Rahmen von Verschlechterungen
auch im Bereich der Lungenbldschen,
kommt es zu einem Surfactantfunk-
tionsverlust, zu minderbeliifteten
Arealen und dadurch zu Stérungen
der Gasaustauschfunktion der Lunge.

Surfactantbehandlung bei
Mukoviszidose

In einer doppelblinden, placebokon-
trollierten Pilotuntersuchung haben
wir die inhalative Gabe des bovinen
Surfactants Alveofact bei erwachse-
nen Patienten mit méssig bis stark
ausgeprigter Mukoviszidose unter-
sucht. In dieser Untersuchung fanden
wir keine Verbesserung der Lungen-
funktionsparameter oder der Oxyge-
nation.

Dies hing wahrscheinlich damit zu-
sammen, dass aus praktikabilitdts-
und kostengriinden nur eine geringe
Menge an Surfactant appliziert wer-
den konnte. Ferner ist zu erwarten,
dass bei Verwendung eines Surfac-
tants, der auch SP-A enthilt, welches
ja bei den Patienten erheblich ernied-
rigt ist oder fehlt, ein besserer thera-
peutischer Erfolg erzielt werden kann.
Entscheidend ist jedoch die Applika-
tion ausreichend grosser Mengen, was
durch die Grenzen der heutigen Ver-
neblertechnologie limitiert wird. Die
Verbesserung der biophysikalischen
Eigenschaften eines sekundér verdn-
derten Surfactantsystems bei Patien-
ten mit Mukoviszidose, konnte zu
einer erheblich besseren Lungen-
mechanik, Gasaustauschfunktion der
Lunge und zu einer besseren pulmo-
nalen Klarung von Bakterien und
Schleim beitragen. Manche Surfac-
tantbestandteile, wie Liposomen koén-
nten als natiirliche Vehikel fiir den
Transport von Medikamenten wie
Antibiotika oder DNA zum Gentrans-
fer, verwendet werden.
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Tabelle 1:
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Abb. 3

Die Surfactantproteine SP-A und
SP-D haben entscheidende Funktio-
nen in der nicht adaptiven Erreger-
abwehr. Als Collektine vermdgen sie
Kohlenhydratstrukturen auf Ober-
flichen von Mikroorganismen und
Zellen zu erkennen, an zellstdndige
Rezeptoren zu binden und das Fres-
sen und Beseitigen der Krankheits-
erreger zu fordern.

Erkrankungen, die mit Ver-
anderungen des Lungensur-
factants einhergehen

Lungenerkrankungen, mit

dem Aspekt der Atemwegs-

enge

¢ Asthma

¢ Bronchiolitis des Saug-
lings- und Kleinkinds

* Raucher

« COPD

» Zustand nach Lungen-
transplantation

Infektidose und eitrige

Lungenerkrankungen

* Mukoviszidose (Zystische
Fibrose)

* Lungenentziindungen

» AIDS mit und ohne asso-
zierte Lungenentziindung

Akuter Lungenschaden
» Atemnotsyndrom des

Erwachsenen (ARDS)
* Lungenédem

Erkrankungen, die fiir Neu-

geborene und Sduglinge

typisch sind

* Atemnotsyndrom des
Neugeborenen (Surfactant-
mangelsyndrom)

» Bronchopulmonale
Dysplasie (BPD)

¢ Pl6tzlicher Kindstod (SIDS)

Interstitielle I

Lungenerkrankungen

» Sarkoidose

¢ Interstitielle Lungenfibrose

= Exogen allergische
Alveolitis

* Interstitielle Pneumonien
bei rheumatischen Er- '
krankungen

» Silikose

» Asbestose

Sonstige

Lungenerkrankungen
Alveolarproteinosen
Eosinophiles Granulom
Microlithiasis

» Nach Lungenbestrahlung |

Immun-modulatorische

Funktionen von Surfactant
Zusitzlich zu den faszinierenden und
namensgebenden Funktionen von
Lungensurfactant hat Surfactant
noch eine zentrale Rolle in der pul-
monalen Erregerabwehr.

Die Vermutung, dass wir in den
Atemwegen Abwehrstoffe besitzen,
die sofort beim Einatmen von Mikro-
organismen aktiv sind und diese wie-
der beseitigen, ist schon recht alt.
Allerdings wurden erst in den letzten
Jahren diejenigen Substanzen die
hier eine grosse Rolle spielen identifi-
ziert und genauer charakterisiert.
Unter den grossmolekularen Abwehr-
molekiilen sind die beiden Surfac-
tant-Proteine A und D (SP-A und SP-
D) am bedeutendsten.

Surfactant-Protein A

Bester Beweis fiir die Bedeutung von
SP-A sind Mduse, denen dieses Pro-
tein komplett fehlt. Diese sog.
Lknock out“-Mduse sind erheblich
vermehrt empfanglich gegeniiber
pulmonalen Infektionen. Tiere die

mit mukoiden Pseudomonas aerugi-
nosa infiziert wurden, hatten bereits
6 und 12 Stunden nach der Infektion
wesentlich mehr Bakterien in der
Lunge nachweisbar als die Kontroll-
tiere.

Ebenso waren die Konzentrationen an
proinflammatorischen Zellbotenstof-
fen grosser in den SP-A defizienten
Madusen.

Das SP-A-Molekiil ist wie ein Strauss
Blumen organisiert und kann sowohl
mit verschiedenen Zellen als auch
mit Mikroorganismen in Wechselwir-
kung treten (Abb. 3). SP-A bindet sehr
fest an eine Vielzahl von Bakterien,
Pilzen und verschieden Viren. SP-A
markiert auf diese Weise Mikroorga-
nismen, so dass sie besser von Fress-
zellen getotet und beseitigt werden
koénnen. Ferner werden die Fresszel-
len selbst direkt aktiviert. Sie werden
in ihrer Phagozytoserate und auch
der Bildung von abt6tenden Radika-
len gesteigert. SP-A steigert auch das
Such- und Wanderverhalten der
Makrophagen. Weitere immunmodu-
latorische Funktionen von SP-A

betreffen auch die Lymphozyten. So
wird die induzierte Lymphozyten-
proliferation von SP-A stimuliert, ein
Effekt, der durch die Surfactantlipide
umgekehrt werden kann. Die PGE2-
Produktion aus humanen, mitogensti-
mulierten Lymphozyten wird durch
SP-A gehemmt. Die Bildung der
Immunglobuline IgA, 1gG und IgM
durch B-Zellen, die aus der Milz iso-
liert wurden, wird durch SP-A stimu-
liert.

Surfactantprotein D

SP-D spielt fiir die Oberflichen-
aktivitit von Surfactant keine Rolle,
ist aber im Surfactantmetabolismus
und bei der Erregerabwehr um so
wichtiger. SP-D ist ein sehr grosses
Molekiil welches kreuzférmig ange-
ordnet ist und an dessen Enden sich
Greifarme fiir Mikroorganismen und
andere Oberflichenstrukturen finden
(Abb. 3). Ahnlich wie SP-A bindet
auch SP-D an Mikroorganismen, je-
doch mit einer anderen Spezifitat.
Vor allem gramnegative Mikroorga-
nismen, Pilze und einige Viren
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werden von SP-D gebunden. Auch die
Produktion von freien Radikalen in
Alveolarmakrophagen wird gefordert
und Fresszellen aus dem Blut extrem
potent angelockt.

SP-D an Pseudomonas aeruginosa
und Aspergillus fumigatus gebunden
wird und dann Makrophagen akti-
viert, liegt die Vermutung nahe, dass
diese Substanzen eine Rolle bei der

Immunmodulatorische Funktionen von Surfactant

Wechselwirkung zwischen Surfactantkomponenten und
alveoldren Zellen oder deren Produkte

* Phospholipide unterdriicken die Vermehrung, Immun-
globulin produktion und zellschdadigende Wirkung von

Lymphozyten

¢ Phospholipide hemmen die Freisetzung von Zellboten-

stoffen aus Makrophagen

* SP-D und SP-A regeln die Phagozytose, Chemotaxis und
die oxidative Aktivitat von Makrophagen

Interaktion von Surfactant und Erregern
» SP-A und SP-D markieren Bakterien, Viren und Pilze zur

besseren Phagozytose

* Bindung und Abfangen von bakteriellen Giften

Mukoviszidose, ein Beispiel
fiir veranderte immun-
modulatorische Funktionen
von Surfactant?

Da Problemkeime bei Mukoviszidose
wie Staphylokokkus aureus und Pseu-
domonas aeruginosa durch SP-A stark
gebunden werden kénnen und deren
Vernichtung sowohl direkt als auch
indirekt geférdert wird und auch

Lungenerkrankung von Patienten mit
cystischer Fibrose spielen kénnten.
In der Lungenspiilfliissigkeit von
Sduglingen und Kleinkindern mit kli-
nisch stabiler Mukoviszidose finden
sich noch normale Werte an SP-A,
wahrend sie bei akuter inflammatori-
scher Reaktion ansteigen.
Dahingegen fanden wir und andere
bei dlteren Kindern und Jugendlichen
erniedrigte oder gar fehlende Werte
sowohl von SP-A als auch von SP-D.

Diese Daten sprechen fiir sekundare
Verdnderungen der Surfactantpro-
teine bei CF. Hier sind interessante
neue therapeutische Ansatzpunkte
gegeben, die in systematischen
Untersuchungen evaluiert werden
miissen. Sowohl SP-A als auch SP-D
stehen ndamlich als menschliche, re-
kombinant hergestellte Molekiile in
grosseren Mengen zur Verfiigung.
Ausser den hier besprochenen Krank-
heitsbildern gibt es noch eine Viel-
zahl von Erkrankungen die durch
Probleme im Surfactantsystem be-
dingt sind. Hier ist z.B. die angebore-
ne, durch eine spezielle Mutation auf
Chromosom 2 (121ins2) bedingte

Surfactantprotein-B Defizienz zu nen-

nen. Das Fehlen von SP-B ist nicht
mit dem Leben vereinbar. Falls die
Diagnose gestellt wird, kann thera-
peutisch eine Lungentransplantation
helfen. Bei der Gruppe von Erkrank-
ungen, die als sog. pulmonale Alveo-
larproteinosen bezeichnet werden,

kommt es durch Stérungen im Surfac-

tantabbau zu einer Anhdufung und
Uberschwemmung der Lungen mit
Surfactant. Therapeutisch helfen hier
grosse Lungenspiilungen. Daher ist
eine biochemische und funktionelle
Untersuchung des Surfactants bei
allen unklaren Lungenerkrankungen
sehr sinnvoll und sollte erfolgen.

SIEMENS

Innovationen .
fur Menschen ™

Medizintechnik
von Siemens

Zusammenfassung

Lungensurfactant besteht aus verschiedenen Lipiden und Proteinen, kleidet die Gasaustauschfldche
der Lunge aus und hat sowohl biophysikalische Funktionen als auch immunologische Funktionen im
Rahmen der angeborenen Erregerabwehr. Durch die hohe Oberfldchenaktivitdt von Surfactant blei-
ben die Lungenbldsschen am Ende der Ausatmung offen, es wird so eine ungeniigende Oxygen-
ierung des Blutes ebenso wie das Einstromen von Fliissigkeit verhindert. Die fehlende Ausreifung des
Surfactantsystems bej Friihgeborenen fiihrt zum Atemnotsyndrom, welches durch therapeutische
Surfactantgabe heute gut behandelt werden kann. Neben anderen Lungenerkrankungen finden sich
besonders bei Mukoviszidose (cystische Fibrose) Verdnderungen des Surfactantsystems, die sicher fiir
eine Reihe der Symptome dieser Erkrankung verantwortlich sind. SP-A und SP-D sind insbesondere
im spdteren Krankheitsstadium bei Mukoviszidose deutlich erniedrigt oder fehlen. SP-A und SP-D
binden an eine Vielzahl von bakteriellen und viralen Krankheitserregern und helfen, diese rasch aus
der Lunge zu eliminieren. Hier bieten sich in der Zukunft vielleicht neue Behandlungsansdtze. Das
Surfactantsystem der Lunge ist ein organspezifisches, hoch organisiertes System mit vielfdltigen
Funktionen und Aufgaben, deren Stérung zu mannigfaltigen Krankheitserscheinungen fiihrt.
Detaillierte Kenntnisse liefern neue therapeutische Ansdtze fiir eine ganze Reihe von pneumologi-

schen Erkrankungen.

A91100-M-Z578-03

Der Fortschritt medizintechnischer Systeme
far Diagnose und Therapie fuhrt zu mehr
Lebensqualitat und zu einer hoheren
Lebenserwartung. Der Einsatz innovativer
Technik tragt aber auch dazu bei, dass
medizinische Versorgung bezahlbar bleibt.

Siemens 4G, Meaizinische Technik, Richard-Strauss-Stralke 76, 81679 Munchen

Telefon (089) 922-13801, http://www.siemens.de/med

Als Innovationsfuhrer leisten wir dazu weltweit

einen entscheidenden Beitrag. Denn auf allen
Gebieten medizinischer Technik ist und war
Fortschritt oft direkt mit den Namen Siemens
verbunden - seit Uber 100 Jahren. Darauf sind
wir stolz.

Siemens medical
Solutions thathelp




Prof. Dr. Georg Simbruner

Das Frihgeborene: ein unbekanntes Wesen!

Das Leben eines Friihgeborenen gleicht dem eines Spitzensportlers

Erwachsene erinnern sich an lhre Kindheit. Sie haben dunkle Erinnerungen was ihnen
als dreijahriges Kind widerfahren ist. lhre Zeit davor bleibt im Dunkeln und niemand
hat je erfahren, wie man sich als Neugeborenes fiihit.

Die Medizin prasentiert ihre grossen
Erfolge in der Offentlichkeit. Wir alle
meinen damit die medizinischen Er-
folge bei Erwachsenen. Ab und zu
héren wir etwas iiber Behandlungser-
folge bei an Krebs erkrankten Kin-
dern. Wie sich das Leben von kran-
ken Neugeborenen und im besonde-
ren von zu frith Geborenen gestaltet,
davon wird selten berichtet. Deshalb
soll dieser Artikel Einsicht in das
Leben eines Neugeborenen und in
die medizinischen Fortschritte, wel-
che bei der Behandlung von kranken
Neugeborenen gemacht wurden, ver-
schaffen.

Was sind eigentlich

Friihgeborene?
Wer sind diese neu bzw. zu frith
Geborenen ? In Bayern mit einer

Bevolkerung von ca. 12 Millionen
Einwohnern, kommen etwa 120 000
Neugeborene pro Jahr zur Welt, gesel-
len sich zu uns und ersetzen jene die
uns verlassen haben. Unter den
120.000 Neugeborenen werden etwa
7% vor dem Ablauf der normalen
Schwangerschaftsdauer geboren.
Unter den etwa 10.000 Frithgeboren-
en finden wir die kleine Gruppe der
ganz unreifen Frithgeborenen, die
weniger als 1000 Gramm wiegen.

Was ist Neonatologie?

Neugeborenenmedizin ist und Neona-

tologie heisst die Zunft, die sich der
Gruppe der Neugeborenen annimmt.
Ihre Patienten sind einerseits reife
Neugeborene, welche schon in ihrer
frithen Lebensphase erkrankt geboren
werden oder erkranken und anderer-

seits unreife Neugeborene, die Friih-
geborenen, deren Organsysteme noch
nicht fiir das Leben ohne die Mutter
und in der fiir sie kalten Welt gerii-
stet sind. Frithgeborene haben eigent-
lich keine Erkrankung im herkémmli-
chen Sinn, sondern ihre Organe funk-
tionieren einfach noch nicht chne
Unterstiitzung. Die Schaffung derglei-
chen giinstigen Bedin- gungen fiir
die Entwicklung wie im Mutterleib
und die effiziente Versorgung des
Kindes tiber den Mutterkuchen (Pla-
zenta), lassen sich selbst mit High-
tech Methoden noch nicht herstel-
len. Mit diesen Unvollkommenheiten
hat die Neonatologie zu kdmpfen.
Die Neonatologie ist somit einerseits
mit ‘Reparaturen’ und andererseits
mit ‘Entwicklungshilfe’ befasst.

Die besondere Herausforderung ist

die grosse Spanne der Korperdimen-
sionen und die unterschiedlichen
Entwicklungsstadien der Neuge-
borenen.

Das besondere in der

Betreuung von ,Friihchen”

Unsere Patienten wiegen zwischen
350 Gramm und 7 kg, ihr Gewicht

variiert um den Faktor 20. So als
hitte eine Erwachsenen-Intensiv-
station Patienten zwischen 70 und
1400 kg zu betreuen. Das Leben eines
Frithgeborenen gleicht dem eines
Spitzensportlers, der gleichzeitig
enorm rasch wichst. Der Puls ist
hoher als der eines Sprinters oder
Bergsteigers, etwa 140 Schlidge pro
Minute. Bezogen auf ein kg Korpe:-
gewicht tauscht ein Frithchen drei-
mal soviel Sauerstoff gegen Kohlen-
dioxyd aus, pumpt zweimal soviel
Blut durch den Korper, nimmt vier-
mal soviel Kalorien zu sich und
scheidet drei bis fiinf Mal soviel Harn
aus ein wie ein Erwachsener.
Zugleich nimmt das Frithgeborene
etwa 2% seines Korpergewichtes pro
Tag zu. Zur Illustration dieser Wachs-
tumsrate versetzen wir einen 70 kg
schweren Erwachsenen in seine Lage.
Dieser hdtte am nédchsten Tag schon
71.4 kg, und in einer Woche schon

tiber 80 kg. Selbst ein unkomplizier-
tes Frithgeborenes bedarf daher der
besonderen Betreuung. In unseren
Neugeborenen-Intensivstationen wer-
den Frithgeborene mit modernsten,
nicht invasiven Mitteln iiberwacht:
der Gasaustausch durch Messsonden
an der zarten Haut, durch welche
Sauerstoff und Kohlensdure diffundie-
ren. Messgerite welche die kleinen
Atemzugsvolumina von ein paar Mil-
liliter vermessen und die Mechanik
der Atemorgane bestimmen.
Ultraschallgerdte, welche durch die
noch offenen Schddelknochen genau-
en Einblick in die Struktur des Ge-
hirns verschaffen. An unserer Klinik
wurde die neue Technik der Mikro-
dialyse zur Uberwachung schwerst-
kranker Neugeborener eingefiihrt.
Dabei handelt es sich um haardiinne
(0.25 mm ) doppellumige Kaniilen,
die im Unterhautfettgewebe liegen
und so wie Kapillargefdsse Gewebs-
und Botenstoffe des Korpers aufneh-
men und zur Analyse bereitstellen.
Uber einen Tag werden nur 0.5 ml
Fliissigkeit abdialysiert und Proben
von 5/1000 ml analysiert. Die Mikro-
dialyse liefert alle 15 Minuten Werte
iiber den Sauerstoff und Zuckerhaus-
halt des Korpergewebes.

Die respiratorischen Funktionsstor-
ungen sind ein zentrales Problem der
Frith- und Reifgeborenen. Ein Gross-
teil muss kinstlich beatmet werden,
da die Lungen nicht ausgereift sind.
Die Lungenbldschen kollabieren
leicht, weil ihnen eine oberflichen-
entspannende Substanz, der Surfac-
tant fehit. Durch die Entwicklung
eines kiinstlichen Surfactants wurden
in der Medizin kaum fiir moglich
gehaltene Erfolge erzielt.

Erfolg bei der Behandlung
des Atemnotsyndroms von
JFrithchen”

Innerhalb von zwei Jahrzehnten
konnte die Sterblichkeit von Frithge-
borenen zwischen 750 und 1000
Gramm von 80% auf 20% gesenkt
werden. Neben der Verabreichung
von Surfactant tragt eine schonende
Beatmung der Lungen zum erfolg-
reichen Uberleben der Friihgeborenen
bei. In unseren neonatologischen Ab-
teilungen werden unsere Arzte im
schonenden Beatmen Frithgeborener
besonders geschult und moderne Be-
atmungstechniken wie die sogenann-
te proportional-assistierte Beatmung
eingesetzt. Bei diesem Beatmungsver-
tahren steuert der kleine Patient das
Beatmungsgerdt selber und der Arzt
gibt nur das Ausmass seiner Unter-
stiitzung vor.

Da Friihgeborene zum Erhalten der
Korperfunktion 3 bis 4 mal soviele
Kalorien brauchen als Erwachsene
und deren Darm noch unterentwick-
elt ist, ist die Nahrungszufuhr ein be-
sonderes Problem. Anfinglich muss
ein Grossteil der Nahrung iiber ganz
diinne Venen zugefiihrt werden, dann
kann man mehr und mehr ml Mut-
termilch in den Magen einbringen.
Bei manchen Friithgeborenen kommt
es auf Grund des Zusammenwirkens
mehrerer Faktoren zu schweren
Darmkomplikationen und bei einigen
Frithgeborenen zu einem Darmdurch-
bruch. Das ‘Haunersche’ ist dadurch,
dass die Kinderchirurgie und Neona-
tologie in einer organisatorischen
Einheit operieren, besonders geeignet
diese Frithgeborenen erfolgreich zu
behandeln. Unserer Abteilung werden
relativ viele solcher Frithgeborenen
mit Darmerkrankungen zugewiesen
und von unseren darauf spezialisier-
ten Kinderchirurgen operiert und
postoperativ im Teamwork mit uns
Neonatologen betreut.

Das Gehirn der

Frithgeborenen

Neugeborene, insbesondere Frithge-
borene, sind im Unterschied zu Fr-
wachsenen Kopfwesen. Das Gehirn
macht beim Neugeborenen bis 15%,
beim Erwachsenen nur 2 % des Kér-
pergewichtes aus. Der Mensch kommt
eben mit einer grossen und schon
vorstrukturierten nervalen ‘Festplatte’
zur Welt. Das Neugeborene weiss
zwar in unserem Sinn noch wenig,
weist aber eine ungeheure Lernrate
auf. Das Gehirn verdoppelt wiahrend
seiner Entwicklung die Zellzahl, baut
aber gleichzeit die Halfte ab, um so
dem Gehirn seine endgiiltige Struktur




zu verleihen. Es ist gegen Storungen
von aussen und in der Entwicklung
besonders empfindlich.

So verwundert es nicht, dass Friih-
geborene oft Schadigungen in der
Hirnsubstanz, z.B. durch Blutungen
in das Hirngewebe, erleiden. Bei
Frithgeborenen fithren ausgedehnte
Blutungen in die Hohlrdume des
Gehirnes oft zu einer Ausweitung
derselben. Der Kopf wichst {iber das
normale Mass und lauft Gefahr sich
zu einem sogenannten Wasserkopf zu
entwickeln, wenn man nicht ein-
greift. In Zusammenarbeit mit den
Kinderchirurgen wird bei den Frithge-
borenen mit Hirnblutungen durch
eine Ableitung die {ibermdssige An-
sammlung an Hirnwasser und Aus-
dehnung des Hirngewebes verhin-
dert. Wie bei der Behandlung der
Darmerkrankungen ist hier das Team-
work der Spezialisten eine Vorausset-
zung.

Zum anderen ist der Vorgang der Ge-
burt selbst ein grosses Risiko. Das
Kind muss in einer bestimmten Zeit -
unter grossen Kréften, den Wehen,
von innen nach aussen, hdngt dabei
wie bei einem Weltraumspaziergang
vollkommen von der Versorgung
durch die leicht komprimierbare Na-
belschnur ab und muss innerhalb
von Minuten seine eigene Versor-
gung mit Sauerstoff tibernehmen.
Einen kleinen Anteil von meist reifen
Neugeborenen trifft das Schicksal

eines Sauerstoffmangels unter der Ge-

burt, welcher sich dann besonders
schidigend auf das Gehirn auswirkt.
Nervenzellen werden dadurch ge-

schidigt. Der Sauerstoffmangel kann
dann zwar behoben werden, aber der
‘in Gang’ gekommene Prozess der
Nervenzellschadigung wirkt sich oft
verheerend aus. Bislang war man
gegen die Folgen eines Sauerstoff-
mangels unter der Geburt machtlos.
Man konnte das Neugeborene nur in
seinen Funktionen unterstiitzen und
hoffen, dass es selbst die Heilung
bewirkt.

Kann Unterkiihlung (Hypo-
thermie) zur Pravention von
Hirnschiaden eingesetzt

werden?

Jetzt gibt es einen Hoffnungsschim-
mer am Horizont: eine Abkihlung
des Gehirns soll den Schaden begren-
zen helfen. Auf Grund tberzeugender
Ergebnisse im Tierversuch sind jetzt
drei Forschungsgruppen daran, die
neue Behandlungsart auf ihre Wirk-
samkeit und Verlasslichkeit wissen-
schaftlich beim menschlichen Neuge-
borenen zu priifen. Die neuseeldn-
disch-britische Forschungsgruppe hat
schon mehr als 25 Neugeborene einer
solchen Gehirnabkiihlung um etwa 3
Grad unterzogen. Von unserer Neo-
natologischen Forschungsgruppe am
Dr. von Haunerschen Kinderspital
geht die europiische Studie zur Erfor-
schung dieser Therapie aus.

Der Finsatz dieser Therapie setzt eine
besondere Diagnostik und Uberwach-
ung der Gehirnfunktionen voraus.
Die Uberwachung mittels eines kom-
primierten Elektro-Enzephalogram-
mes haben wir jetzt eingefithrt und

eine einfache Form der Abktihlung
durch eine Kithlmatrazze entwickelt.
Wir hoffen mit dieser Behandlung in
Zukunft die Schddigung des Gehirnes
nach Sauerstoffmangel nachhaltig
begrenzen zu konnen.

Wie wird sich der Fort-
schritt der Neonatologie an
der Universitatskinderklinik
in Zukunft entwickeln ?

Die Diagnostik und Therapie wird
sich immer mehr in die Zeit des Kin-
des im Mutterleib verlagern. Viele Er-
krankungen der Foten werden entwe-
der durch genetische bzw. biochemi-

sche Methoden oder durch bildgeben-

de Verfahren erfasst. Deshalb wird
der Fortschritt nur durch eine Zusam-
menatbeit von Geburtshelfer, Neona-
tologen und Kinderchirurgen im Ver-
bund mit Ultraschalldiagnostikern
und Stoffwechselspezialisten moglich
werden. Wir sind dabei, so eine spe-
zialisierte Gruppe im zukiinftigen
Kinderzentrum, welches die Kinder-
klinik im Dr.von Haunerschen Kin-
derspital und die I.Univ. Frauenklinik
umfassen soll, aufzubauen.

Die Neonatologie braucht die gross-
ziigige Unterstitzung durch die Of-
fentlichkeit und die Mithilfe der Biir-
ger und sie benotigt effektive, moder-
ne und wettbewerbstiichtige Struk-
turen, damit wir den neuen Blirgern
dieses Landes auch dann die Zukunft
sichern, wenn sie friither als erwartet
bei uns eintreffen.

Prof. Dr. med. Ingolf Joppich

Das Neugeborene als
chirurgischer Patient

Durch die grossen Erfolge der
Neonatologie in der Behand-
lung von immer Kleineren Neu-
und Frithgeborenen und insbe-
sondere vermehrt der extrem
unreifen "very low birthweight
babies" mit weniger als 1000g,
ergeben sich auch zunehmend
Moglichkeiten, angeborene
lebensbedrohliche Fehlbildun-
gen bei diesen Kindern operativ
zu behandeln.

Die "Einsamkeit
des operierten
Neugeborenen"

nreife allein ist ja noch keine
U Krankheit, die Kinder sind

lediglich noch nicht ,ganz fer-
tig” und noch nicht in der Lage,
nach der Abnabelung wichtige Funk-
tionen wie Atmung, Wirmeregulier-
ung, Verdauung, Ausscheidung usw.
problemlos selbst zu ibernehmen.
Nattirlich stellt das dann noch hinzu
kommende Operationstrauma eine
zusitzliche Gefidhrdung dar.
Neugeborenenchirurgie ist immer
Notfallchirurgie. Anfangs war es das
Wichtigste, die Kinder iberhaupt am
Leben zu erhalten. Mit zunehmen-
dem Wissen und Kénnen ergab sich
dann die Chance, aber auch die Not-
wendigkeit, mit der Primédroperation
schon die Grundlage fiir ein spdteres
gutes funktionelles Ergebnis zu legen.
Natiirlich verbleibt bei jeder Opera-
tion im Frith- und Neugeborenenalter

abhingig von Fehlbildung, Reifezu-
stand und Begleitfehlbildung ein spe-
zifisches Operations- und Narkoseri-
siko. Aber die frither ganz im Vorder-
grund stehende Belastung durch die
operationsbedingte Sterblichkeit ist
heute komplexeren Problemen gewi-
chen. Namlich der Frage des ethi-
schen Handelns bei sehr schwer oder
multipel fehlgebildeten Kindern. Der
Frage nach der Sicherheit der intrau-
terinen Diagnostik derartiger Fehl-
bildungen, die gegebenenfalls intrau-
terine Eingriffe zur Folge haben
konnten, und schliesslich Fragen
tiber die Moglichkeiten und Grenzen
des technisch méglichen chirurgi-
schen Handelns.
Neugeborenenchirurgie ist in seinem
ganzen Umfang Intensivmedizin.
Intensivtherapie will mit dem Einsatz
aller medizinischen Moglichkeiten

zwischen techni-

schem Gerat und

in sterilem Umfeld.

Sie erfordert

neben dem medi-
zinisch Notwen-

digen sehr viel

- menschliche
Zuwendung und
Zartlichkeit von
Eltern und
Pflegepersonal.
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kénnen in die Nihe einer Selektion gertickt werden. Zu lange
technische Lebenserhaltung kann unmenschlich sein. Hier
richtig, verantwortungsvoll, menschlich und drztlich zu ent-
scheiden, ist oftmals extrem schwierig oder unméglich und
setzt Erfahrung und Reife des gesamten Arzte- und Schwestern-
teams voraus. Schliesslich spiegeln sich hier auch zwei tiefgrei-
fende, kontroverse Seiten unserer Gesellschaft wider: einerseits
haben wir das Phinomen der Retortenbabies, fiir die keine
Kunst zu hoch, kein finanzieller Aufwand zu gross ist, und auf
der anderen Seite den Schwangerschaftsabbruch als Massener-
scheinung, wo dem Leben nur ein geringer Eigenwert zuge-
rechnet wird.

1944 hat das erste Kind mit einer operierten Osophagusatresie
in Amerika tiberlebt. Das gilt als Geburtsstunde der modernen
Neugeborenenchirurgie. Noch in den 50er Jahren betrug die
Sterblichkeit operierter Neugeborener 75%, heute liegt sie bei
weniger als 10%. Die aktuellen Moglichkeiten der Kinderchir-
urgie, Intensivmedizin und Neonatologie bieten jedem Neuge-
borenen mit nahezu jeder Art von angeborener Fehlbildung
oder Behinderung eine realistische Chance auf ein lebenswertes
Leben. Lebensqualitit ist nattrlich etwas sehr Individuelles
und nicht objektiv messbar, aber man kann sicher pauschal
sagen, dass sich neben den Zahlen auch die Qualitdt der Ergeb-
nisse in der Neugeborenenchirurgie in dhnlichem Ausmass ver-
bessert hat. Die Abbildungen 2 und 3 sollen das an einem
besonders schonen Beispiel darstellen.

Abbildung 2

Extrem unreifes Friihgeborenes mit einer ope-
rierten Omphalocele. Nach vielen Komplikatio-
nen fiillte der "hoffnungslose Fall" grade noch
die Hand der pflegenden Schwester.

gestorte Organfunktionen so lange
lebenserhaltend ersetzen und unter-
stiitzen, bis das Grundleiden oder die
Unreife oder die Komplikationen
tiberwunden sind. Dabei kann die
umfangreiche Anwendung medizini-
scher Technik gelegentlich die Grenze
von Humanitit und Menschenwiirde
iiberschreiten, wenn diese Lebenser-
haltung namlich durch ein Zuviel an
technischem Aufwand nur zur Lei-
densverlingerung wird. Aber eine der-
artige Beurteilung ist in den meisten
Fillen nur im Nachhinein moglich.
Nicht aber schon dann, wenn wir
noch alle Anstrengungen und
Rettungsversuche fiir ein schwerst-
krankes Kind erbringen miissen,
wenn wir noch nicht abschitzen kon-
nen, wieweit unsere Hilfe wirksam ist,
wieweit das Kind unsere Hilfe anneh-
men kann und wie stark sein Lebens- lebensfrohen, lusti-
wille ist. (Abb.1) _ gen Méadchen ent-
Zu friih eingestellte Anstrengungen wickelt.

Abbildung 3

Mit 4 Jahren hatte
sich das extreme
Frithchen zu einem
liebenswerten und

Hauner Magazin

Prof. Dr. Rainer Grantzow

WER LACHT WIRD SCHNELLER

GESUND

KLINIKCLOWNS UND IHRE SPASSTHERAPIE

KlinikClowns auf ihrer ‘Visite’ bei einem chronisch kranken Kind.

linikClowns sind professionelle
KSchauspieler, die im Rahmen

von ‘Clownsvisiten’ spielend
und auf spassige Art individuell mit
den Kindern Kontakt aufnehmen und
sie von der Klinikwelt wieder in ihre
Kinderwelt zuriickfiihren. Sie treten
seit zwei Jahren mit grossem Erfolg
im Dr. von Haunerschen Kinderspital
auf und tragen damit unter dem
Motto ‘Lachen macht gesund’ auf
etwas andere Art zur Heilung der
Kinder im Krankenhaus bei.
Trotz aller Bemithungen in einer
Kinderklinik sanfte und kinderorien-
tierte Medizin zu praktizieren, bleibt
es dennoch nicht aus, dass Kinder
neben ihrer korperlichen Erkrankung

zusétzlich psychisch durch den
Klinikaufenthalt leiden. Die Tren-
nung von der bekannten héuslichen
Umgebung, die Furcht vor schmerz-
haften Eingriffen und die schwer ver-
stdndliche ‘andere Welt' der Medizin
erzeugen Stress, Verunsicherung und -
Angst. Dass dieser Zustand einer Hei-
lung nicht unbedingt zutréglich ist,
versteht sich von selbst. Die psychi-
schen Folgen einer Hospitalisation zu
mildern oder gar auszuschalten war
seit jeher eine zusdtzliche Sonderauf-
gabe von Kinderkliniken und doku-
mentiert sich in der Arbeit von spezi-
ell geschulten Kinderkrankenschwe-
stern, Erzieherinnen, Ergotherapeu-
tinnen, Kinderpsychologen, um nur

einige zu nennen.

Da Lachen bekanntlich die beste Me-
dizin ist, gab es in Kinderkliniken
immer wieder Gelegenheitsauftritte
von Zirkusclowns. Diese Veranstal-
tungen, meist in Horsdlen oder ande-
ren Grossrdumen aufgefithrt, waren
in der Regel einmalig und konnten
natiirlich nicht auf die personlichen
Belange einzelner Kinder eingehen.
Um diese Nachteile zu vermeiden,
kam man in den USA Mitte der acht-
ziger Jahre auf die Idee, speziell aus-
gebildete Clowns in das Klinikgefiige
einzubinden. Regelmissig besuchen
sie im Rahmen von ‘Clownsvisiten’
die Kinder personlich und kénnen
damit einen direkten individuellen



Kontakt aufbauen. Dieser Gedanke
der Clownsvisite fand Anfang der
neunziger Jahre von Wien ausgehend
Verbreitung, europaweit in Belgien,
den Niederlanden, der Schweiz, in
Frankreich und Deutschland (Min-
ster als Vorreiter, Wiesbaden, Koln,
Berlin).

Seit Januar 1998 finden nun auch im
Dr. von Haunerschen Kinderspital
Clownsvisiten statt. Momentan 1-2
mal pro Woche auf 10 Stationen.

Auf zwei Jahre zuriickblickend kann
man nun zusammenfassen, dass sich
diese ‘Visiten' zu einem festen, von
den Kindern heiss ersehnten Bestand-
teil etablieren konnten. Gerade die
Kontinuitét erlaubt eine enge Zusam-
menarbeit mit Eltern und Schwe-
stern, die wiederum erst ein Eingehen
auf die personlichen Belange der Kin-
der ermoglicht. In der Praxis geht
stets ein Clownpaar ( z.Zt. eine ausge-
bildete Schauspielerin und ein Schau-
spieler ) bei der Visite von Bett zu
Bett, spielt mit den Kindern, spricht,
zaubert und fihrt sie mit Lachen und
Spass aus dem Klinikalltag wieder zu-
rlick in ihre Kinderwelt.

Diese so erfolgreiche Einrichtung
steht jedoch leider finanziell auf sehr
tonernen Fiissen, da hierflir ein ent-
sprechender Posten im Kliniketat
nicht ausgewiesen ist. Organisiert
werden die Auftritte der professionel-
len Schauspieler von einem gemein-
nitzigen Verein, den KlinikClowns
e.V., der auf ein entsprechendes
Spendenaufkommen angewiesen ist.
Gegriindet wurde er von Frau
Elisabeth MakepeaceVondrak 1997 in
Freising und steht unter der Schirm-

KlinikClowns spielen mit
Andreas, der vor 5 Tagen
operiert werden musste.

herrschaft von Oberbiirgermeister
Christian Ude. Professionalitét ist
hier zwar der Schliissel zum Erfolg,
hat aber auch seinen Preis. Es belau-
fen sich die Kosten im Haunerschen
Kinderspital auf jéhrlich etwa DM
60.000,- bei insgesamt etwa 480 Auf-
tritten. Pro Auftritt sind dies dann
etwa 125,- DM fiir zwei Schauspieler,
die etwa 1 Stunde einschliesslich Vor-
bereitung beschiftigt sind. Ein Hono-
rar, das als dusserst moderat zu be-
zeichnen ist. Das Spendenaufkom-
men ( Sternstunden, Hauner-Verein,
private Spender ) hat zwar in der Ver-
gangenheit gereicht, es ist aber zu be-
denken, dass einerseits bei weitem
nicht alle Wiinsche fiir Auftritte in
der Klinik erfiillt werden konnten
und andererseits auch zukiinftige
Auftritte nicht gesichert sind. Aus
diesem Grund ergeht an dieser Stelle
auch die Bitte an die verehrten Leser,
durch eine Spende an die Klinik-
Clowns e.V., Stichwort ‘Hauner’, die
weiteren Einsdtze dieses Ensembles
auch fir die Zukunft zu ermoglichen.

Spendenaufruf zu Gunsten
KlinikClowns e.V

General v. Nagel Str. 4a
85354 - Freising
Tel. / Fax: 08161-41805

Kennwort “Hauner’'
Sparkasse Freising
BLZ: 70051003

Konto Nr.: 10447

GRUSSWORT DES OBERBURGER-
MEISTERS DER LANDESHAUPT-
STADT MUNCHEN

Lachen ist gesund. Das behauptet
nicht nur der Volksmund.

Die Idee und Initiative der KLINIK-
CLOWNS BAYERN ist dazu ein wich-
tiger Schritt in die richtige Richtung.
Gerne habe ich fur die "Visiten" der
KLINIKCLOWNS die Schirmherrschaft
iibernommen. Und gerne wiinsche
ich dem Verein den Erfolg, den er
braucht und den er verdient, um in
Zukunft noch mehr kranken Kindern
das zu geben, was flr ihre Genesung
genauso notwendig ist wie eine gute
medizinische Versorgung: Lebens-

freude, Lebenskraft und Lebensmut.

Allen, die die KLINIKCLOWNS
BAYERN dabei unterstiitzen, sage
ich herzlichen Dank.

Christian Ude

Sonnengucker

Nachschlag zur himmlischen Mechanik des
p | aneta ri SC h en U h rwe rkS ] Anfang August hatte sich das Einzugsgebiet der Kinderchirurgischen

Klinik in einer Weise vergrossert, dass sogar ausserirdische Patienten
erwartet wurden. Man hatte gehort, dass jene mit derart galaktischen Fortbewegungsmit-
teln ankommen wiirden, die selbst den Fuhrpark der Padiatrischen Kollegen sprengen wiir-
den. So begaben sich OPschwestem, Pfleger, Kinderchirurgen und die ganze Anisthesieab-
teilung auf das Dach ihrer Klinik, gewappnet gegen den Glanz der neuen Klieneten (siehe
Fotos). Doch es kam anders, mittags, kurz nach halb ein Uhr verwandelte sich das Licht in
ein fahles, kaltes und liess die Dacher iiber dem Lindwurm in schéirferem Kontrast hervor-
treten, fiir einen langen Moment wurde es schon dunkel, ein Augenblick von ausserordent-
licher Grosse, ein wunderbares Versteckspiel von Himmelskdrpern (Tobias Schuster)
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4th theoretical and practical course for the treatment

of vascular malformations

October 10 -

Nachdem die ersten Kurse in Mai-
land, Hamburg und Budapest veran-
staltet wurden, fand der vierte Kurs
diesmal in Miinchen an der Kinder-
chirurgischen Klinik im Dr. von
Haunerschen Kinderspital statt.
Organisiert und geleitet wurde er von
Prof. Dr. R. Grantzow, der dabei tat-
kriftig von OA Dr. Schuster, Dr.
Stehr, Dr. Sarropoulos und Dr. Heger
unterstiitzt wurde. Eine Empfehlung
seitens der ISSVA (International
society for the study of vascular
anomalies) ergab einen entsprechen-
den Rahmen. 10 Teilnehmer, unter

14, 1999

ihnen der Vizeprasident der ISSVA
Prof. Dr. D. Loose, diskutierten nach
morgentlichen Vortrégen {iber Proble-
me der Behandlung von Hdmangio-
men, AV-Malformationen und Lym-
phangiomen. Anschliessend wurde-
die Theorie in die Praxis umgesetzt
und Kinder mit entsprechenden
Krankheiten operativ versorgt.

Die Verbindung von theoretischen
Vortrigen und praktischer Anwen-
dung bei einer tiberschaubaren An-
zahl von Teilnehmern ergab eine
Veranstaltung von hohem didakti-
schem Wert.
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Neuer

Horsaaltrakt

Als erste Baumassnahme
nach der Fusion der bei-
den Kinderkliniken der
LMU wurde der Hoérsaal-
trakt vollig neu gestal-
tet. Als nichste Bau-
massnahmen werden
der Direktionstrakt, die
Forschungslabors sowie
die Christiane-Herzog-
Ambulanz ausgebaut
und umgestaltet.

Personelles

Herr Dr. H. Kiister erhielt
fiir seine Arbeit zur Frith-
diagnostik der Sepsis auf
Frithgeborenen-Intensivsta-
tionen den Forschungspreis
der Deutschen Gesellschaft
far Padiatrische Infektiolo-
gie 1999 in Hohe von DM
20.000,00.

Frau Dr. Pohl-Koppe
erhielt fiir ihre Arbeiten
iiber die Lyme-Borreliose
den ,Young Investigators
Award 1999“ der European
Society for Pediatric
Infectious Diseases.

Prof. Dr. D. Reinhardt
wurde ab 1. Januar 2000
vom Vorstand der
Deutschen Gesellschaft fiir
Kinderheilkunde und
Jugendmedizin zum
Schriftleiter der Monats-
schrift fiir Kinderheilkunde
bestellt.

Neue Oberidrzte in der
Kinderchirurgischen
Klinik

Seit dem 01.11.1999 hat
die Kinderchirurgische
Klinik zwei neue Oberérzte:
Dr. Peter Knorr

Dr. Holger Till

Neuer Oberarzt in der
Abt. fiir Andsthesie
Dr. Andreas Anke

Neu Oberidrzte in der
Kinderklinik

Zum 01.10.1999 wurden
folgende Mitarbeiter zu
Oberérzten der Klinik
ernannt:

Dr. Ania Muntau, Bereich
Stoffwechselkrankheiten
Dr. Thomas Lang,
Hepatologie und
Gastroenterologie

Dr. Heinrich Schmidt,
Allgemeine Ambulanz

Die Kinderkardiologie der
LMU ist als Abteilung dem
Dr. von Haunerschen Kin-
derspital angegliedert.
Durch die Neubesetzung
der Oberarztstelle fiir Padi-
atrische Herzchirurgie in
der Herzchirurgischen
Klinik/ Grofhadern durch
Frau Dr. Sabine Dabritz -
frither Aachen und Boston-,
ist in Zukunft eine noch
effektivere Zusammenarbeit
innerhalb der Kinderkardi-
ologie (Haunersches/In-
nenstadt: Prof. Dohle-
mann, Abt. Kinderkardio-
logie/Groflhadern: Prof.

Netz) mdoglich. Eine aus-
fuhrliche Darstellung der
Arbeit von Frau Dr. Débritz
sowie der neuen Aspekte
der Kinderherzchirurgie,
erfolgt im nédchsten Hauner-
Journal.

Am 8. Oktober feierte
Klaus Wagner, Beiratsmit-
glied im Vorstand des
‘Hauner-Vereins’ seinen 70.
Geburtstag. Klaus Wagner
ist einer der Véter der
Stiddeutschen Zeitung, die
er entscheidend mitprégte.
Wir gratulieren ihm herz-
lich und freuen uns ber
weitere Aktivitdten fiir
unser Kinderspital

-Nachruf-

Beate Limberger
Physiotherapeutin

Am 26.07.1999 kam Beate
Limberger bei einem tra-
gischen Verkehrsunfall
ums Leben.

Wir trauern um Beate,
unsere Arbeitskollegin,
unsere Freundin, um eine
wichtige Personlichkeit in
unserem Team.

Beate,

wir vermissen Dich!

Prof. Dr. Rainer Haas

Tag der offenen Tiir

GROSSES
SOMMERFEST

ugegeben, es ist
leicht, in einer
grofen Kinderklinik

mit all den kleinen Patien-
ten, den bunten Luftbal-
lons und einem riesigen
Kinderfest im Hof der Kin-
derklinik, einen Tag der
offenen Tir zu feiern, be-
sonders, wenn das Wetter
mitspielt.

Gelibt hatte man schon
mal bei der 150 Jahrfeier
im Jahr 1996 des altehr-
wiirdigen Hauners.
Inzwischen wurden stolz
die Vorboten der umfang-
reichen Neu- und Ausbau-
arbeiten innerhalb der
Haunerschen Kinderklinik
prasentiert. Bilder der eben
erst stattgefundenen Fusi-
onsfeier hingen dann auch

im neu ausgestalteten und
wunderschonen Foyer des
Horsaaltrakts mit dem
voller Palmen bestiickten
Treppenhaus. Ein Meer von
Blumen (an die 400 Son-
nenblumen) begrifite die
Besucher, die aulerordent-
lich zahlreich waren, da
durch eine geschickt paral-
le]l verlaufende Veranstal-
tung der Elterninitiative
Intern 3, ganze Busse von
Mitgliedern aus dem Land-
kreis in die Haunersche
Kinderklinik gebracht wur-
den. Im Horsaal zdhlte man
iiber 400 Personen, die,
wenn auch einzelne The-
men den Besuchern zu-
ndchst fremd erschienen,
mit ungeheurer Begeiste-
rung und Beifall die An-

strengung der gegen 17.00
Uhr total erschopften
Mannschaft der Hauner-
schen Kinderklinik quittiez-
ten.

Informationsstande in je-
dem Flur wiesen die Besu-
cher zu Veranstaltungen
und Posterdemonstratio-
nen, die die gesamte Arbeit
der einzelnen Arbeitsgrup-
pen recht anschaulich auf-
zeigen konnten.
Begeisterung war natiirlich
bei einem Neugeborenen
mit zahlreichen Schlédu-
chen, Osen und Monitoren
unvermeidlich, und die
staunenden Besucher konn-
ten erst nach geraumer Zeit
feststellen, dafd es sich ei-
gentlich nur um eine
Wachspuppe handelte.

Der Stand fiir den Zappel-
philipp ("was darf er es-
sen"), war ebenfalls gut be-
sucht, offenbar, weil zahl-
reiche Besucher im héusli-
chen Bereich mit ahnli-
chen Problemen geplagt
werden.

Das meistbesuchte Poster
war das liber die Blutgerin-
nung, mit dem Titel:

,Fallt er von der Wippe,
blutet gleich die Lippe”,
da auf den Abbildungen
reichlich Blut flo8s.
Krénung fiir alle Besucher
und vor allen Dingen besu-
chende Kinder und Patien-
ten war aber unzweifelhaft
das grofie Kinderfest, aus-
gerichtet von den Erziehe-
rinnen und dem psycho-
sozialen Team der Hauner-



schen Kinderklinik, bei
dem als Hohepunkt ein
Karaoke-Singen veranstaltet
wurde, wo der ein oder an-
dere bisher unentdeckte
Singer auch vom Personal
der Kinderklinik, unerwar-
tete Leistungen zum Besten
gab.

‘Stdnde, wie zu erwarten,
mit Kuchen, Getrinken,
Geschenken, Biichern und
viel, viel mehr sowie im-
mer wieder vielen Luftbal-
lons trugen dazu bei, dafl
eine Feststimmung aufkam,
die auch fiir diejenigen, die
das Fest ausrichteten, in
sich den Dank darstellten.
Inmitten des Trubels das
Hauner-Mobil, das unter
dem Titel ‘Das Kranken-
haus kommt zum Patien-
ten’ eine intensivmedizini-
sche Einrichtung zum Bes-
ten gab. Hier stellte sich
heraus, dafl mancher Halb-
wiichsige besser iiber die
Notarztversorgung infor-
miert ist als seine Erzeuger.
Insgesamt gab das Fest An-
laB sich eine Wiederholung
zu wiinschen. Nicht uner-
wiéhnt soll jedoch bleiben,
daR die groften Attraktio-
nen sicherlich im Bereich
der Kinderchirurgie zu su-
chen waren, insbesondere
im Operationstrakt.

Der Tag der offenen Tiir
in Verbindung mit
einem grossen Kinder-
fest, kann unter die
Rubrik ,sehr erfolg-
reich” verbucht werden.
Die Besucher erhielten
einen interessanten
Einblick ,hinter die
Kulissen” einer Universi-
tatsklinik wie er sonst
wohl eher selten ge-
wahrt wird.

Al *  AMlfiolzener

Am 15. Mérz 1999 besuchte der
,Fussballstar” Lothar Matthdus die
Klinik und stand den vielen kleinen
kranken und schwerkranken
Patienten Rede und Antwort. Aus
Anlass des Besuches von Lothar
Matthdus, der grosse Resonanz fand,
stiftete die Firma BMW der
Kinderklinik zahlreiche Spielzeug-
BMW's fiir die Stationen.

Lothar Matthadus
,Lodda” zusammen mit dem Klinikchef Prof. Dr. D. Reinhardt und
Mitarbeitern von BMW im Horsaal der Kinderklinik.

Pokalsieger 1999

Hals-Nasen-Ohrendrzte, Radiologen, Psychiater und
Chirurgen: sie alle blieben chancenlos.

Die Mannschaft des Dr. von Haunerschen Kinderspitals hat das Innenstadtklinikumkleinfeldfussballturnier ! gewonnen.
Dartiberhinaus stellte die Mannschaft auch den Torschiitzenkdnig des Turniers (Stefan Landshamer/CHIPS).

Mit diesen niichternen Worten lasst sich das in der Geschichte des Dr. von Haunerschen Kinderspitals wohl einmalige
Ergebnis in der gebotenen Kiirze schildern.

Die Haunerhelden von
links nach rechts:
Matthias Moret,
Stefan Landshamer,
Stefan Schiittler,

Nils Krone,

Carsten Krohn (C),
Peter Fischer,

Michael Naumann,
Florian Lagler




Kainz’'sche
Fotoausstellung

Kaum hatte sich Frau Ingrid Kainz, seit
beinahe 25 Jahren Fotografenmeisterin
im Haunerschen Kinderspital, fiir das
idyllische niederbayerische Aidenbach
als Zweitwohnsitz entschieden, als die
Ruhe dort durch den Neubau einer gros-
sen geriatrischen Rehabilitationsklinik
gestort wurde. Mit dem erfahrenen Blick
der langjihrigen medizinischen Doku-
mentarin von Krankheiten im klinischen
Alltag und ihrer fotografischen Darstel-
lung fiir die Lehre, erkannte sie aber, wie
nahe sich beide Generationen in ihrer
Hilflosigkeit insbesondere bei Krankheit
und schweren Schicksalsschligen stehen
und wie sie aufeinander angewiesen
sind.

Daraus entstand die Idee, dies in einer
Fotoausstellung zu ver-'bild’-lichen, sie
trug den Namen ‘Zum Leben verholfen’
und stellt an vielen Beispielen aus dem
Haunerschen Kinderspital und der Reha-
klinik Aidenbach dar, wie jungen und
alten Menschen mit angeborenen Fehl-
bildungen und erworbenen Krankheiten
zu Gesundheit und damit zu mehr Le-
bensfreude verholfen werden kann.

Die Ausstellung fand im Spdtsommer in
Aidenbach unter Mithilfe von Herrn
Hinkofer statt.

Das Bild "ADJA
IB" von Frau
Kirstin Esch, zur
Zeit in einer
Ausstellung im
Dr. von
Haunerschen
Kinderspital.

War bisher die Ahnengalerie ehemali-
ger Klinikdirektoren vor dem Horsaal
die einzige galeriedhnliche Einrich-

tung im Dr. von Haunerschen Kinder-
spital, so ermdglichen die in den letz-

ten Jahren erfolgten Installationen
von Licht- und Bilderleisten im Flur
des 2. Stocks im Altbau die Prdsenta-

tion von Gemalde-, Grafik- oder Foto-

ausstellungen. Organisiert von KIK =
Kultur Initiative Kinderklinik (wir

werden in einer der nachsten Ausga-
ben iiber diese Institution berichten)
stellt zur Zeit die Miinchner Kiinstle-
rin Frau Kirstin Esch ihre Olgemalde
aus. Groftflichig und plakativ setzen

BMW

Azubis der Firma
BMW fithrten um-
fangreiche Maler- und
Ausbesserungsarbei-

ten im Trakt der &

radiologischen
Abteilung und im
Trakt der Kinder-
kardiologie durch.

Hauner Galerie

die Bilder optische Akzente und len-
ken die Gedanken der Betrachter in
ferne Welten. Als wohltuende Ab-
wechslung im Klinikalltag wird die
Ausstellung empfunden und bringt
nicht nur Patienten und Besucher,
sondern auch Mitarbeiter der Klinik
auf andere Ideen. Der Anklang bei
der Erdffnung am 21. Oktober war so
gross, dass Prof. Reinhardt spontan
das Bild ADJA IB" fiir das Spital er-
warb. Es wird in Zukunft im Hdrsaal-
treppenhaus hangen. Gedffnet ist die
Ausstellung tagsiiber bis Mitte Januar
2000 und kann von jedermann be-
sucht werden.

innere Mongolei

Ulan Bator

Informationstag

, Sicherheit fur
unsere Kinder”

war das Motto einer Veranstaltung der Verkehrspolizei,
bei der iiber 2000 Besucher Einblick in die vielfdltigen
Tatigkeiten der Polizei erhielten und einmal hinter die
Kulissen schauen konnten.

Bei diesem Erlebnis- und Informationstag der Polizei-
direktion Verkehr wurden z.B. Radariiberwachungsgerite
vorgefiihrt, es gab ein Fahrradgeschicklichkeitsparcour
und eine Sicherheitsdemo fiir Inlinescater, eine Feuer-
wehr-Spritzwand und viele Vorfiihrungen, daneben Spiel
und Spass in einer Hiipfburg, einer Schiffsschaukel,
Musik, Grill und Getrinke und bei der Tombola waren
schone Preise zu gewinnen. Auch die Verkehrspolizei
weiss, dass Vorbeugung leider nicht immer die Unfille
verhindern kann und spendete den Gewinn aus der
Tombola dorthin, wo verletzte Kinder aus dem Strassen-
verkehr schliesslich behandelt werden, ndmlich in kinder-
chirurgischen Kliniken. So erhielt Prof. Dr. 1. Joppich im
Polizeirevier in der Ettstrasse aus der Hand des Direktors
der Verkehrspolizei, Herrn G. Siissbrich, einen Scheck
tiber 6.500 DM, der fiir die Verbesserung der Behandlung
von im Strassenverkehr und auf dem Schulweg verletzter
Kinder verwendet werden soll.

J1500008 3

Der Direktor der Chirurgischen Kinderklinik,
Professor Dr. med. I. Joppich, freut sich iiber den
grossen Scheck.

Der kleine Baatarkhishig
Bayasalyn ist das Enkelkind des
Parlamentsprasidenten der
Volksrepublik Mongolei. Er
kam mit einer grossen Ompha-
locele auf die Welt, die an der

grossen Kinderklinik in Ulan Bator
behandelt wurde. Es blieb jedoch
eine kindskopfgrosse Bauchwand-
hernie zurtiick, die das Kind in sei-
ner korperlichen Entwicklung er-
heblich beeintrichtigte. Uber das
Institut fur Internationale Begeg-
nungen und Zusammenarbeit der
Hanns Seidel Stiftung wurde Franz
Beckenbauer um Hilfe gebeten, der
spontan und vollig unbiirokratisch
bereit war, die Kosten der Behand-
lung und Operation im Haunez-
schen Kinderspital iiber die Franz
Beckenbauer Stiftung zu iiberneh-
men.

Drei Wochen dauerte der Aufent-
halt, dann konnte Franz
Beckenbauer personlich den kleinen
Patienten geheilt in die Heimat ver-
abschieden.

11\ Der Kaiser greift dem kleinen
+i’t{ Baatarkhishig Bayasalyn unter die
Arme.




Dr. Gertrud Zickgraf

Kinderbucherei im
Haunerschen gefahrdet?

s, . = 5 "

Seit nunmehr 18 Jahren besteht die Kinderblcherei im Dr.
von Haunerschen Kinderspital. Als Modellbiicherei der Aktion
,Das frohliche Krankenzimmer e.V.”, ein Projekt des
Deutschen Arztinnenbundes e.V., ist sie wegweisend fiir in-
zwischen (iber 80 Partnerblichereien im gesamten Bundesge-
biet und dem benachbarten Ausland.

m die schwierige, anspruchs-
U volle und belastende Arbeit mit

den kranken Kindern in der
Modellbticherei zu erméglichen, die
Erfahrung, Geduld und Einfiihlung
der Vermittler voraussetzt, sind zwei
festangestellte Bibliothekarinnen
notig, die bibliotherapeutische Arbeit
in Zusammenarbeit mit den Thera-
peuten des psychosozialen Teams
leisten. Der Anstieg der Patienten-
zahlen chronisch kranker Kinder in
Kliniken macht es erforderlich, ver-
starkt individuelle Arbeit am einzel-
nen Kind zu leisten. Diese Kinder
sind aus ihrem gewohnten sozialen
Umfeld herausgerissen und dadurch
einer extremen Ausnahmesituation
ausgeliefert. In dieser Situation erlei-
den sie alle Gefiihle existentieller
Unsicherheit wie: Angst, Schmerzen,
Heimweh, Einsamkeit und Verlassen-
heit.
Hier setzt die Arbeit der Aktion ,Das
frohliche Krankenzimmer e.V.” ein,
deren Ziel es ist, durch personliche
Vermittlung ausgewdhlter Kinder-
und Jugendliteratur den Heilungspro-
zess zu fordern und schlieRlich auch
Freude an Biichern und am Lesen zu
vermitteln. Biicher sind ein Medium,
das mit dazu beitragen kann, die mit
Krankheit und Krankenhausaufent-

halt einhergehenden psychischen Be-
lastungen zu bewdltigen. Biicher kén-
nen sinnlich erfasst werden, sie kon-
nen Gefithle wecken und ansprechen,
die Fantasie anregen, zur Identifika-
tion auffordern und einen positiven
Bezug zur Umwelt erhalten und auf-
bauen. Durch die personliche Zuwen-
dung der Mitarbeiterinnen der Kin-
derbiicherei, Gespriche, entspanntes
und durch keinerlei Forderungen be-
lastetes Miteinander und gezielte lite-
rarische Auswahl, erfahren Kinder die
Heilkraft von Biichern. In ihrer durch
das Kranksein erhohten Sensibilitat,
erdffnen sich ihnen neue Dimensio-
nen und kreative Moglichkeiten weit
iiber die Zeit im Krankenhaus hinaus.
Durch den therapeutischen Einsatz
von Biichern sind die Kinder ausge-
glichener und zeigen sich medizini-
schen Mafnahmen gegeniiber koope-
rativer, was die Arbeit der Arzte und
des Pflegepersonals erleichtert.

Auch fiir die Eltern der kranken
Kinder ist die Kinderbiicherei eine
Anlaufstelle, in der sie Ruhe und Ent-
spannung finden und und ein offenes
Ohr fiir ihre Sorgen. Hohepunkte
sind die buchbezogenen Feste, die
nicht nur bei den Kindern und ihren
Eltern Begeisterung ausldsen, sondern
fiir alle Mitarbeiter Abwechslung in

den Klinikalltag bringen.

Die Modellbiicherei bietet auch Hos-
pitationsmoglichkeiten fiir Interes-
senten und Starthilfe bei der Einrich-
tung von Kinderbiichereien in ande-
ren Kliniken.

Die Finanzierung der zwei Halbtags-
stellen der Bibliothekarinnen, die die
Kinder im Haunerschen betreuen,
wurden bisher von Sponsoren tiber-
nommen, und zwar abwechselnd
vom KfH-Kuratorium fiir Dialyse und
Nierentransplantation, der ,Bayeri-
schen Landesstiftung fiir Mutter und
Kind” und dem Haunerverein. Eine
der beiden Stellenfinanzierungen
lduft nun zum 29. Februar 2000 aus
und es ist kein Geldgeber in Sicht.
Droht also das ,,Aus” fiir die Kinder-
biicherei im Jahr 20007?

Um dies zu verhindern, um diesen
wichtigen Teil der psychosozialen
Betreuung fiir die kranken Kinder zu
erhalten, miissen neue Sponsoren
gefunden werden.

Helfen Sie bitte mit
Ihrer Spende, dass sich
auch im neuen Jahrtau-
send Kinder und Biicher
im Haunerschen begeg-
nen. Ihre Spende kommt
unmittelbar dem Erhalt
der Kinderbiicherei zu-
gute. Der gemeinniitzige
Verein , Das frohliche
Krankenzimmer e.V.” ist
berechtigt Spendenquit-
tungen auszustellen.
Sonderkonto:

,Das frohliche Kranken-
zimmer e.V”,

Hypobank Miinchen,
BLZ 70020001,

Kto. 6470319737,
Stichwort:
,Modellbiicherei”.
Modellbiicherei: Monika
Meyer / Margit Vogel,
Geschaftsfiihrerin: Dr.
Gertrud Zickgraf

Drittmittel des Dr. von
Haunerschen Kinderspitals

Spenden
und Spender

ie die Zusammenstellung der Klinikverwal-
Wtung ergeben hat, haben Kinderklinik und

Kinderpoliklinik im Dr. von Haunerschen
Kinderspital 1998 insgesamt Forschungs- und Spen-
dengelder in Héhe von 11,31 Mio. eingeworben. Die
Forschungsgelder beinhalten Mittel, die vom Bund,
der Deutschen Forschungsgemeinschaft, von Sonder-
forschungsbereichen der Europdischen Gemeinschaft
oder {iber Landesmittel zur Verfiigung gestellt wur-
den.

Auch 1999 konnten wieder umfangreiche For-
schungsgelder {iber Forschungsférderungs-Einrich-
tungen, aber auch zahlreiche Spendenmittel einge-
worben werden. Ohne die finanzielle Unterstiitzung
durch Spendengelder, wie z. B. {iber die Elterninitia-
tive Intern3, die Christiane-Herzog-Stiftung, die
Elterninitiative Ebersberg, die Mukoviszidose-Eltern-
initiativen cfa (CFaktiv) und cfi (cf-Initiative e.V.
Miinchen) sowie zahlreiche andere Personen und
Institutionen ware die vielféltige Arbeit in Klinik
und Forschung nicht in dem bisher geleisteten
Umfang mehr méglich. Von den vielfiltigen
Spendeninitiativen seien an dieser Stelle nur einige
erwédhnt.

Magnetresonanz fur die
schonende Untersuchung
von Kindern.

Blicke ins Korperinnere ohne Strahlenbelastung

Der Magnetresonanz(MR)-Tomograph gilt als das Nonplusultra der Diagnostik
und praoperativen Planung: ohne Strahlenbelastung ermaoglicht er den Blick ins
Korperinnere, zeigt Knochen, Organe, Gefifle. Gerade darum ist die Magnet-
resonanz-Tomographie fiir die schonende Untersuchung kleiner Patienten be-
sonders geeignet. Die Hauptanwendungen liegen im Bereich des Hirns, des
Riickenmarks und der Gelenke. Dieses Gerat (Philips Gyroscan NT) errechnet
auch dreidimensionale Bilder, die sich um jede beliebige Achse drehen lassen
und fiir die raumliche Darstellung, zum Beispiel in der GefiBdiagnostik, von
Bedeutung sind.

Angste nehmen

Die Angste der Kinder vor der Untersuchung zu nehmen, spielt auch beim
Einsatz moderner Medizintechnik eine zentrale Rolle. Gerade fiir die kleinsten
Patienten hat die Weiterentwicklung der MR-Systeme viele Vorteile gebracht.
Durch die kurze und kompakte Bauweise des Philips-Magneten spielt das
Thema ,,Platzangst” kaum noch eine Rolle, so daf das Kind wahrend der Unter-
suchung entspannt und ruhig liegen kann.

Bilder aus Radiowellen

Zur Untersuchung wird der kleine Patient in das Gerit geschoben. Dort um-
gibt ihn ein 2,8 Tonnen schwerer, ringformiger Elektromagnet aus einer Spezial-
legierung mit supraleitenden Spulen. Dieser erzeugt ein Magnetfeld mit einer
enormen Feldstirke — zigtausendmal héher als die Erdmagnetstirke. In diesem
Magnetfeld richten sich die Wasserstoffatome der Korpermolekiile wie eine
Kompafinadel aus.

Von auflen eingestrahite Radiowellen wirken auf die Wasserstoffatome des Kér-
pers. Dieser sendet nun als Antwort sehr schwache Radiowellen zuriick, die von
hochempfindlichen Antennen registriert und mit einer Rechneranlage zu einem
Bild rekonstruiert werden. Auf diese Weise erstellt ein Magnetresonanz-

Tomograph im Routinebetrieb bis zu 10 Bilder
pro Sekunde in Echtzeit (Messung, Bildrekon- @ PH l l.' pS
Leté make things bettor

struktion und -darstellung).

Weitere Informationen:Tel. (040)50 78-27 49



Drittmittel-Einnahmen 1998 Kinderklinik und Kinderpoliklinik

Forderinstitution DM Kinderklinik Kinderpoliklinik

Gesamt

Bundesmittel 201 1.539 1.740

DFG 258 219 477

SFB 1.434 1.434

EG 79 30 109 !
Landesmittel 313 92 405 {
Sonstige 3.292 3.852 7.145

(Stiftungen/Spenden)

Gesamt 4.144 7.144 11.310

Die Christiane-Herzog-
Stiftung stellt fiir den
Ausbau der Mukoviszidose-
Ambulanz (Christiane-
Herzog-Ambulanz) die iiber
ein Konzert von Anne-
Sophie Mutter eingespiel-
ten DM 700.000,00 sowie
iiber die Fa.Tupperware ein-
geworbenen DM 500.000,00
flir den Ausbau von CF-
Forschungslabors im zen-
tralen Forschungslabortrakt
der Kinderklinik zur Verfi-

gung.

Der Golfclub Hetzenhof
e.V. (Prasident: Herr
Roland Schoetz) in Lorch

e

bei Stuttgart organisierte
ein Turnier im Juni 1998
und erneut am 04./05. Sep-
tember 1999. Die Erlose
kommen vollstindig der
Christiane-Herzog-Stiftung
tur die Unterstiitzung der
Mukoviszidose-Ambulanz
des Dr. von Haunerschen
Kinderspitals zugute. Im
Jahre 1998 wurde ein Be-
trag von DM 50.000,00 im
Jahre 1999 ein Betrag von
DM 40.000,00 ,erspielt”. In
dem Betrag enthalten sind
ein 1998 und 1999 erstei-
gertes zauberhaftes
Blumenbild der Malerin
Anneliese Hermes.

Harald Schmidt, Fern-
sehstar mit Herz, stellte das
Preisgeld, das er fiir den
Bayerischen Fernsehpreis in
Hohe von DM 30.000,00
erhielt, vollstdndig dem Dr.
von Haunerschen Kinder-
spital zur Verfiigung.

Der Lions-Club Cuvillies
unter der Leitung seines
seinerzeitigen Présidenten
Hohlmeier, {ibertrug dezx
Kinderklinik DM 60.000,00
fur den Ausbau der Notauf-
nahme.

Das diesjdhrige Sozialpro-
jekt des Rotary-Clubs
Miinchen Hofgarten
(Prdsident Herr Bahmann-
Strasse) hat sich zur Auf-
gabe gesetzt, die in einer
Baracke (sog.Gartenhaus)
untergebrachte Entwick-
lungsneurologie bei drin-
gend notwendigen Um-
und Ausbauarbeiten sowie
Verschdnerungsmass-
nahmen zu unterstitzen.
Bisher wurden bereits tiber
DM 50.000,00 vom Club
eingeworben.

Weitere Spenden:

Die Firma Infectopharm
spendete fiir die Mukoviszi-
dose-Elterninitiative cfa
DM 15.000,00.

Die Postbank, Filiale
Neuburg/Donau spendete
DM 10.000,00.

Das Marienhof-Team der
Bavaria-Filmproduktion
spendete DM 5.000,00.

Deutsche Telekom AG,
Niederlassung 2, Miinchen,
DM 2.500,00.

Freunde und chemalige
Patienten des
Haunerschen helfen!
Frau Herta Lanz, die die
Kinderchirurgie seit Jahren
mit einem grofizligigen
Weihnachtsgeschenk von
DM 500,00 unterstiitzt, hat

Far W?, S olewe J0. jm A79S

Frau Christiane Herzog, Vorsitzende der Christiane-Herzog-Stiftung und der seinerzeitige Bundesprasident Roman
Herzog, zusammen mit dem leider verstorbenen August Everding, nach dem Konzert von Anne-Sophie Mutter
fur die Christiane-Herzog-Stiftung. Die hier eingenommenen Gelder fliessen komplett der Kinderklinik fir den

Ausbau der Mukoviszidose-Ambulanz (Christiane-Herzog-Ambulanz) zu.

sich zu ihrem 75. Geburts-
tag von ihren Gisten statt
Blumen und Geschenken
eine Spende zugunsten der
Kinderchirurgischen Klinik
gewiinscht. Und so kamen
DM 1.300,00 zusammen.
Wir bedanken uns sehr
herzlich im Namen unserer
kleinen Patienten und gra-
tulieren nachtréglich noch-
mals sehr herzlich.

Der kleine Luis Hellriegel
aus der schonen Pfalz, der
einige Monate bei uns zu-
bringen und viele Opera-
tionen Uberstehen mufite,
sammelte zum 40. Geburts-
tag seines Vaters beim
Lions-Club, Neustadt/
Weinstrafle DM 3.750,00,
mit denen wir die Aufent-

haltsmoglichkeiten fir
Kinder und Eltern weiter
verbessern wollen, damit
sie sich bei uns noch woh-
ler fiihlen konnen. Wir be-
danken uns sehr herzlich.

Helfen auch Sie dem
Dr. von Haunerschen
Kinderspital!
Dresdner Bank AG
Konto 343 628 700
BLZ 700 800 00
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Wissenschaftliche Vortrage in der Universitats-Kinderklinik

Dr. Enzo Ranieri, Adelaide/Australien
10 years of experience with CF
screening in Australia

Dr. Ranieri ist bekannt als einer der Pioniere
in der Entwicklung und Verbesserung des
CF-Screenings. Er berichtete auf Einladung
von Frau Prof. Roscher liber eine bereits
mehr als 10-jéhrige Erfahrung mit CF-
Screening in Australien mit der Kombination
chemischer (IRT-Messung) sowie mit DNA-
analytischen Methoden. In Australien ist
nach den positiven praktischen Erfahrungen
und den wissenschaftlichen Ergebnissen von
Dr. Ranieri das CF-Screening zwischenzeit-
lich "standard of care".

Enzo Ranieri, Ph.D.

Head, State Neonatal Screening Centre
Department of Chemical Pathology
Women=B4s and Children=B4s Hospital
72 Kind William Rd, Nth Adelaide

SA, 5006, Australia

John Funder, M.D., Ph.D. Aldosteron
action 1999; insights from experimen-
tal studies and congenital disorders.
Einer Einladung von Frau Professor U.
Kuhnle folgend, prdsentierte Dr. |. Funder
neueste Daten gus seinem Forschungsgebiet
zur Aldosteron-Wirkung und dem Aldos-
teronrezeptor im Menschen. Dr. Funder gilt
als der fiihrende Forscher auf diesem Gebiet
und als Entdecker des Aldosteronrezeptors.
John Funder, M.D., Ph.D.

Professor in Medicine and Endocrinology
Director Baker Medical Research Institute,
PO Box 6492

Melburne, VIC 8008 Australien

Frau Prof. Dr. Susan Sawyer

Auch Frau Prof. Dr. Susan Sawyer wurde
von Frau Professor U. Kuhnle eingeladen.
Im September 1999 war sie vom Royal
Children’s Hospital in Melbourne,
Australien, an unserer Klinik zu Besuch.
Frau Prof. Dr. Susan Sawyer leitet an dieser
wohl beriihmtesten Kinderklinik Australiens
(und einer der grofiten Kinderkliniken welt-
weit) die Abteilung fiir jugendmedizin und
ist von der Ausbildung her Kinder-Pneumo-
login. Ihre Ausbildung absolvierte sie teil-
weise an australischen Kinderkliniken sowie
in Harvard in den USA.

Ihr besonderes Interesse gilt der Therapie
von Kindern mit CF und hier hat sie sich be-
sondere Verdienste in der Untersuchung des
fiir diese Patienten so wichtigen Zeitraumes
der Pubertdit und des Ubergangs ins Er-
wachsenenalter erworben. Ihre jlingsten

Untersuchungen befassen sich mit dem
Thema Sexudalitdt und reproduktive Kompe-
tenz bei Patienten mit CF. Uber dieses
Thema hat sie auch hier an unserer Klinik
einen Vortrag gehalten. Neben vielen (iber-
raschenden Einsichten konnte sie auch deut-
lich machen wie wichtig es ist, dafl dieses
Thema rechtzeitig - ca. ab dem Alter von 14
Jahren - von Kinderdrzten zur Sprache ge-
bracht wird.

Der Vortrag ,Reproductive medicine in
cystric fibrosis” fand insbesondere auch
wegen der groflen Zahl von Kindern mit die-
ser Erkrankung, die an unserer Klinik betreut
werden, grofies Interesse im Publikum..

Am Freitag, dem 15.10.1999, hielt Herr
Professor Hans D. Ochs, Leiter der Abtei-
lung fiir Infektionskrankheiten, Immunologie
und Rheumatologie im Department Pddia-
trie der Universitdt Seattle/U.S.A., bei einem
Gastaufenthalt in Miinchen einen sehr inter-
essanten Vortrag iiber das Wiskott-Aldrich-
Syndrom. Prof. Ochs ist einer der internatio-
nal fiihrenden Spezialisten fiir primére, an-
geborene Immundefekte, der das durch die
molekulargenetischen Fortschritte immer
weiter anwachsende Wissen auf diesem Ge-
biet seit Jahrzehnten tiberblickt und wesent-
liche Beitrdge fiir die wissenschaftliche Ein-
ordnung der Kronkheitsbilder wie fiir die
Diagnostik und Behandlung der Patienten
leistet. In diesem Jahr publizierte Herr Ochs
als federfiihrender Herausgeber ein umfang-
reiches und wegweisendes Standardwerk
{ber primdre Immundefekte. In seinem
halbstiindigen Vortrag iiber das Wiskott-
Aldrich-Syndrom stellte Prof. Ochs die Erst-
beschreibung von Alfred Wiskott heraus, der
1936 als Oberarzt des Dr. von Haunerschen
Kinderspitals erstmals bei Jungen ein cha-
rakteristisches Krankheitsbild mit Blutpldt-
tchenmangel, Ekzem und Infektionsneigung
beschrieb. Nach der Entdeckung der glei-
chen Erkrankung bei einer groBen Familie,
Anfang der 50er jahr durch den amerikani-
schen Pddiater Robert Aldrich wurde der
Weg zur internationalen Definition des
"Wiskott-Aldrich-Syndroms" gedffnet. Durch
immunologische diagnostische Mafinahmen
kann der Immundefekt dieser Patienten seit
den 70er Jahren zunehmend besser unter-
sucht werden. Einen Durchbruch stellte die
Fortentwicklung der direkten molekulargene-
tischen Diagnostik seit Anfang der 90er
Jahre dar, an der sich auch die Abteilungen
fiir Infektionsimmunologie und Medizinische
Genetik der Miinchener Universitdts-Kinder-
klinik aktiv beteiligten. Als bisher einzige zur

Heilung fiihrende Therapie wird bei ge-
sichertem Wiskott-Aldrich-Syndrom eine
Knochenmarktransplantation von Familien-
oder HTA-identischen Fremdspendern vorge-
schlagen, die ebenfalls seit einigen jahren in
der Abteilung fiir Himatologie und Onkolo-
gie unserer Klinik durchgefiihrt wird. Nach
dem faszinierenden Vortrag von Prof. Ochs
ergab sich eine lebhafte Diskussion (iber die
Vielfalt des Krankheitsbildes und zukiinftige
therapeutische Mdglichkeiten.

Hans D. Ochs, M.D.

Professor of Pediatries

Division of Pediatric Infectious Discases,
Immunology and Rheumatology
Department of Pediatrics

Box 356320

University of Washington School of
Medicine.

Seattle, WA 98195-6320

Am 06. Dezember 1999 hielten Prof.
Duiverman, Beatrix Children’s Hospital/
Groningen und Prof. Hendriks, Academic
Hospital/Maastricht, im Hérsaal der Kinder-
klinik je einen Vortrag. Beide intemational
renommierten pddiatrischen Pneumologen
besuchten das Haunersche Kinderspital, um
mit Prof. Reinhardt, dem Vorsitzenden der
Gesellschaft fiir Pddiatrische Pneumologie,
die Organisation eines internationalen
pddiatrisch-pneumologischen Symposions,
das im September 2000 im Dr. von
Haunerschen Kinderspital stattfindet, zu
besprechen:

E. ). Duiverman, Groningen
Future Research Plans from
Groningen/Beatrix Children’s Hospital

J. ]. Hendriks, Maastricht

Changes in lung function in children with
cystic fibrosis during treatment with a pro-
ton pump inhibitor

Pilsen 04.11.1999/Czech Pediatric
Society

Prof. Dr. med. Berthold Koletzko, Div.
Metabolic Diseases and Nutrition,
Kinderklinik and Kinderpoliklinik
Haunersches Kinderspital, Univ. of Munich,
ist vom Vorstand der Tschechischen
Pddiatrischen Gesellschaft zum Mitglied des
Redaktionsrates der Zeitschrift ‘Cesko-
Slovenskd-Pediatrie’ ernannt worden.

Im Juni und juli 1999 war

Dr. Emre Eran, ein ehemaliger Promovent
der Universitdt Heidelberg, Dozent der
Kinderchirurgischen Universitdtsklinik in
Istambul, bei Prof. Dr. D. Reinhardt zu Gast,
zum vielfdltigen Erfahrungsaustausch.

Der erste Sfach-Kombinations-
impjstoff mit IPY-Komponente
gDeyischland
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Folomyeilis-Adsorbat :

KOmjugatinplstof (HIs-PRE-T).

Verschreibungspflichtig.

Zusammensetzung: 0,5 ml rekonstituierte mpfstoffsuspen- !
sion enthalt mind. 20 I.E.* Diphthetigtoxoid, mind. 40 |E*
Tetanustoxoid, 25 g gereinigtes Pertussistoxoid, 25 pg gereinig-
tes filamentdses Hamagglutinin von B. pertussis, 40 D.E.** inaktivierte Polioviren Typ 1,
8 D.E. inaktivierte Polioviren Typ 2, 32 D.E. inakiivierte Polioviren Typ 3, 10 ng
Polysaccharide von Haemophilus influenzae Typ b, gebunden an Tetanustoxoid, 2-Phe-
noxyethanol, Aluminiumhydroxid, Trometamol, Medium 199**, Ethanol, Formaldehyd
(12,5 pg) sowie mengenméBig nicht bestimmbare Spuren von Neomycin, Streptomycin
und Polymyxin B. Wirtssystem fir den inaktivierten Poliomyelitis-Impfstoff: Vero-Zellen,
*Internationale Einheiten, **D-Antigen-Einheiten, **Medium 199 enthélt u.a. Aminosau-
ren, Mineralsalze und Vitamine. Anwendungsgebiete: Aktive Immunisierung (Impfung)
gegen Tetanus, Diphtherie, Pertussis (Keuchhusten), Poliomyelitis (Kinderlahmung) und
Haemophilus influenzae Typ b ab dem vollendeten 2. Lebensmonat. Gegenanzeigen:
Bekannte Uberempfindlichkeit gegen die im Impfstoff enthaltenen Stoffe. Bei schweren
Reaktionen auf eine frihere Impfung mit einem Pertussisimpfstoff (Ganzkeimimpfstoff
oder azelluldren Impfstoff). Personen mit akuten behandlungsbedirftigen Erkrankungen
sollen nicht geimpft werden. Fir PENTAVAC™ und flr andere azellularen Pertussisimpf-
stoffe liegen zur Zeit noch nicht gentigend Daten vor, um progressive (fortschreitende)
neurologische Erkrankungen als Gegenanzeige mit Sicherheit auszuschlieBen. Frihere
Krampfanfalle, die nicht in Zusammenhang mit einer vorangegangenen Pertussisimpfung
stehen, sind keine Kontraindikation. In diesen Fallen kann es sinnvoll sein, nach der
Impfung vorbeugend antiepileptische und/oder antipyretische Medikamente zu verabrei-
chen. Nach dem vollendeten 5. Lebensjahr solite PENTAVAC™ nicht mehr verabreicht
werden, da gemaB den Empfehlungen der STIKO (Sténdige Impfkommission des Robert-
Koch-Institutes) ab dem 6. Lebensjahr nur noch Impfstoffe mit reduziertem Diphtherie-
gehalt verwendet werden sollten. Nebenwirkungen: Ortlich begrenzte Reaktionen an
der Injektionsstelle: Wahrend oder kurz nach der Injektion kann ein kurzzeitiges Brennen
auftreten. Rétungen, Verhadrtungen oder Schwellungen im Gewebe treten gelegentlich
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beobachtet. Selten treten Fieber von mehr als 39 °C und fangan-
haltendes, unt:ostiiches Schreien auf. Sehr seften kommt es zu
ible. e meienwso F1EDEr von mehr als 40 C. In Einzelfallen kann es bei dieser

impfstoffgruppe zu Krampfen und hypoton-hyporesponsiven
Episoden (kurzzeitiger Zustand mit verminderter Ansprechbarkeit bis hin zur
Bewuftlosigkeit) kommen. In seltenen Fallen wurde nach Gabe von Haemophilus infiu-
enzae-Typ-b-Konjugatmpfstoffen von oedematdsen (mit Wasseransammlung im
Gewebe einhergehenden) Reaktionen der unteren GliedmaBen berichtet. Hierbei traten
innerhatb der ersten Stunden nach der Impfung Oedeme (Wasseransammlung im
Gewebe) mit Cyanose (blau-rote Verfarbung der Haut) oder transienter Purpura (voriber-
gehende Hautblutung) auf, die sich schnell und spontan und ohne Folgen zuriickbildeten.
Dosierung: Grundimmunisierung ab dem vollendeten 2. Lebensmonat mit 3 x 0,5 ml
PENTAVAC™ im Abstand von jeweils 4-8 Wochen und 1 x 0,5 ml PENTAVAC™ im 2.
Lebensjahr, 6-12 Monate nach der 3. Impfstoffgabe. Die Rekonstitution der Trockensub-
stanz (Hib-(PRP-T)-Komponente) darf ausschlieBlich in der beigefugten Impfstoffsuspen-
sion (DTPa-IPV-Komponente) erfolgen. Ein Mischen mit hierfir nicht vorgesehenen
Komponenten, Chargen oder anderen Impfstoffen ist nicht zulassig. PackungsgréBen:
1 Flaschchen Lyophilisat und 1 Fertigspritze mit 0,5 mi Suspension (1 Dosis), 10 Flasch-
chen und 10 Fertigspritzen, 25 Flaschchen und 25 Fertigspritzen, 50 Flaschchen und 50

Fertigspritzen.
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Muttermilch versorgt ein Baby optimal
mit allen Nihrstoffen, die es braucht —
auch mit den wichtigen LCP.

Was sind LCP eigentlich?

¢ langkettige mehrfach ungesattigte Fett-
sauren, wichtig fiir die Entwicklung von
Gehirn und Sehvermégen eines Babys

e Sduglinge, die LCP tliber die Nahrung

erhalten, sehen und reagieren besser

Wie wird ein Baby mit LCP versorgt?
e wahrend der Schwangerschaft iiber
die Nabelschnur

¢ nach der Geburt iiber die Muttermilch

* oder Gber Pre Aptamil bzw. Aptamil HA 1

LCP M lupan® — nach dem ‘v,

wenn nicht

Vorbild Muttermilch gesellwird

LCP Milupan®:

e cinzigartige Fettmischung mit den wich-
tigen langkettigen mehrfach ungesattigten
Fettsduren

* wichtig fir die Entwicklung von Gehirn,
Nervensystem und Sehvermogen;
in wissenschaftlichen Studien nachge-

wiesen

Achten Sie deshalb auf Lc P

Milupan®

dieses Zeichen:

fiir Mutter & Kind

Wichtiger Hinweis: Stillen ist die beste Exnidhrungsform fiir Babys. Sduglingsanfangsnahrung sollte nur auf Rat
von Kinderirzten oder anderem medizinischen Fachpersonal verwendet werden.
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