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Editorial

R

Herzlich willkommen
in Wien!

Es ist uns eine grofie Freude, Sie
zur 40. Jahrestagung der Gesell-
schaft fir Padiatrische Pneumolo-
gie zu begriBen!

Die Tagung steht unter dem Motto: ,Grenzen der Evidenz-basier-
ten Medizin". Wir haben versucht, dieses Thema gleichsam als
roten Faden durch das Programm zu ziehen. Unsere Gesellschaft
flhlt sich einer wissenschaftlichen Medizin verpflichtet, die ihre
diagnostischen und therapeutischen Algorithmen nach objekti-
vierbaren und nachvollziehbaren Kriterien gestaltet. Die Bemu-
hungen zu immer individuelleren Therapien, im Sinne einer per-
sonalisierten Medizin, basieren auf einer sich stetig beschleuni-
genden Erkenntnis im Bereich der Genetik und der Molekular-
biologie und haben teilweise erstaunliche Fortschritte bei der
medikamentosen Behandlung einzelner Krankheitsbilder ge-
bracht. Man denke nur an die Cystische Fibrose oder neue Thera-
pien bei angeborenen Muskelerkrankungen.

Paradoxerweise entsteht durch diesen Fortschritt in manchen
Gebieten aus der Perspektive des Klinikers jedoch eher weniger
als mehr Evidenz. Diese beruht ja zumeist auf der Untersuchung
groBer Patientenkollektive, wo Patienten mithilfe von einigen Pa-
rametern zu Gruppen zusammengefasst werden und wo gerade
das Fehlen individueller Faktoren das Finden einer Evidenz iiber
statistische Untersuchungen begiinstigt. Eine Zunahme von Vari-
ablen, die einen Phanotyp beschreiben, ,individualisiert” den
Patienten in einem Maf3e, wo im Extremfall kein Patient mehr
einem anderen gleicht und eine Evidenzfindung in der Form
klinischer Studien im wissenschaftlichen Sinn dadurch immer
schwieriger wird. Diese Entwicklung findet zudem vor dem Hin-
tergrund der ,traditionell” geringen wissenschaftlichen Evidenz
von Therapien in der Padiatrie statt, die trotz lobenswerter
Anstrengungen der Europaischen Arzneimittelbehorde natur-
gemalh problematisch bleiben werden, handelt es sich doch beim
Patientenkollektiv um einen besonders schitzenswerten Teil
der Bevolkerung.

Hochqualitative Therapierichtlinien sammeln die vorhandene
Evidenz und bieten im klinischen Alltag eine wichtige Entschei-
dungshilfe, konnen jedoch die subjektive Einschatzung und die
Entscheidungen des Padiaters nur erganzen, nicht ersetzen.

In der heurigen Tagung wollen wir dieses Spannungsfeld der
.Grenzen der Evidenz-basierten Medizin" thematisieren.

Freuen Sie sich mit uns auf eine spannende Tagung, die neben
dem Hauptthema eine Fille anderer Veranstaltungen wie eine

Reihe praxisorientierter Post-Graduate-Kurse, ein Seminar zu
neuen Therapien bei neuromuskularen Erkrankungen oder ein
Update allergologischer Studien bietet. In Kooperation mit der
Osterreichischen Gesellschaft fiir Pneumologie werden neues-
te Thorax-chirurgische Daten inklusive der Lungentransplanta-
tion bei Kindern und Jugendlichen, eines Schwerpunkts der kli-
nischen Abteilung fiir Thoraxchirurgie an der Medizinischen Uni-
versitat Wien, prasentiert.

Unser Veran-
staltungsort,
die Universi-
tat Wien, ist

im deutschen
Sprachraum
die alteste Uni-
versitat (Griin-
dung 1365) und
mit tiber 90.000
Studenten die
grofte in Oster-
reich. Sie liegt im Herzen der Bundeshauptstadt und bietet einen
wiirdigen Rahmen fiir unsere Tagung.

Wir hoffen, dass Sie im Anschluss an die Tagung etwas Zeit fin-
den, das reichhaltige kulturelle Angebot Wiens zu nutzen, und
winschen [hnen einen stimulierenden, lehrreichen, aber auch
unterhaltsamen Aufenthalt!
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E;WDr. Angela Zacharasiewicz, MBA
Stellv. Tagungsprasidentin

Univl-Prof. Mag. Dr. Thomas Frischer
Tagungsprasident

Prof. Dr. Antje Schuster
Prasidentin der GPP

Bitte beachten Sie die Einladung zur
Mitgliederversammlung der GPP

im Rahmen der Jahrestagung in Wien. » Seite 8
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Jahrestagung 2018 >

Das Hauptgebé&ude der Universitiat Wien,
Ort der 40. Jahrestagung der GPP

Architekt Heinrich Ferstel waéhlte fir den Bau,

der 1877 begonnen wurde, den Stil der italienischen
Hochrenaissance; Pate standen die Universitdten
von Padua und Genua.

Das wissenschaftliche Programm
der 40. GPP-Jahrestagung

Mittwoch, 21. Februar 2018 Donnerstag, 22. Februar 2018

Postgraduiertenkurse Postgraduiertenkurse
15:00-18:00 PGK1 CF-Therapie - Basics 08:00-11:00 PGK3 Bronchoskopie fiir Anfanger —
15:00-18:00 PGK2 Diagnostik und Therapie der PCD Teil 2

09:00-18:00 PGK3 Bronchoskopie fiir Anfanger — 08:00-11:00 PGK7 Dysfunktionelle Respiratorische Symptome

Teil 1 08:00-11:00 PGK8 Allergologie und Immunologie
11:00-18:00 PGK4 Bronchoskopie fiir Fortgeschrittene fir Pneumologen

08:00-11:00 PGK9 Spiroergometrie und Leistungsdiagnostik
08:00-11:00 PGK 10 Bildgebung — Man sieht nur was man kennt

15:00-18:00 PGK 5 Lungenfunktion firr Fortgeschrittene

16:00-19:00 PGK6 Thoraxsonographie —
Von den Grundlagen zu den Feinheiten 08:00-11:00 PGK 11 Experimentelle Pneumologie




Jahrestagung 2018

Donnerstag, 22. Februar 2018

Sitzungen der Arbeitsgruppen

11:00-12:00 = AG Lungenfunktion

= AG Patientenschulung
und Rehabilitation

= AG Bronchoskopie

= AG Infektiologie
und Tuberkulose

= AG Experimentelle Kinderpneumologie

= AG Asthma

= AG Dysfunktionelle Respiratorische Symptome
= AG Cystische Fibrose

= AGPCD

= AG Seltene Lungenerkrankungen

* AG Pneumologie und Allergologie der
Osterreichischen Gesellschaft fiir Kinder- und
Jugendheilkunde (OGKJ)

12:15-13:15

Hauptprogramm

EROFFNUNG DER JAHRESTAGUNG

= Festvortrag:
Das Gehirn - ein Beziehungsorgan

= Keynote Lecture
Current Asthma guidelines have not merely
outlived their usefulness but are positively
harmful

13:30-15:15

15:45-17:15  Parallelsymposien

= Thoraxchirurgie - )
Joint Symposium mit der OGP

= Das Janusgesicht des Asthma bronchiale

= Management der respiratorischen Funktion bei

neuromuskuléren Erkrankungen
mit freundlicher Unterstlitzung der Fa. Santhera

17:30-19:00 Parallelsymposien

= Update Pneumologie inklusive
Mykobakteriosen
= Pro/Con: Gene editing

= State of the Art: Diagnostik und Therapie
inhalativer Allergien

mit freundlicher Unterstlitzung der Firmen Bencard

und Thermofisher

20:00 Young Investigators' Night

Freitag, 23. Februar 2018

08:00-09:30

10:00-11:30

11:45-13:00

13:15-14:45

15:00-16:30

17:00-19:00

ab 20:00

= Kurzvortrége, Teil 1
= Internet & Co. in der Versorgung

= Fortschritte in der Asthmatherapie

Parallelsymposien

= Grand Round 1 - Clinical Pearls

= Pédiatrische Bronchoskopie -
Auslaufmodell oder wichtiger denn je?

Festakt mit Preisverleihungen

= International Klosterfrau Award for Research on
Airway Diseases in Childhood

= Johannes-Wenner-Preis der Deutschen Lungen-
stiftung und der GPP

= Verleihung der Ehrenmitgliedschaft

Parallelsymposien

= Schweres Asthma - Zwischen Evidenz und
klinischer Praxis

Lunchsymposium mit freundlicher Unterstitzung
der Fa. Novartis Pharma

= Update Cystische Fibrose

Lunchsymposium mit freundlicher Unterstiitzung
der Fa. Vertex Pharmaceuticals (Germany)

Parallelsymposien

= GPA-Symposium:
Umweltmedizin aktuell in Allergologie
und Pneumologie

= Asthma - Year in Review

= Die haufigsten seltenen Lungen-
erkrankungen im Kindesalter

= Prévention der RSV-Bronchiolitis:
Update 2018
mit freundlicher Unterstiitzung der Fa. AbbVie

= Lungengeréuschanalyse: Von den Basics zu
den neuesten Erkenntnissen

mit freundlicher Unterstlitzung der Fa. Léwenstein
Medical Austria

Mitgliederversammlung der GPP

Gesellschaftsabend >



Jahrestagung 2018

Genehmigung der Tagesordnung
Annahme des Protokolls der letzten MV
Bericht der Prasidentin

Bericht des Schriftfiihrers

Bericht des Schatzmeisters

Bericht der Kassenpriifer

N o g kB w0 D=

Entlastung des Vorstandes

Einladung zur Mitgliederversammlung
der Gesellschaft fiir Padiatrische Pneumologie, am Freitag, 23. Februar 2018, 17:00 Uhr, Audimax der Universitat Wien

8. Wahlen
9. Berichte der Arbeitsgruppen
10. Wahl zukiinftiger Tagungsorte

‘vMMUM/) (el

Prof\MDr. med. Antje Schuster Dr. med. Nicolaus Schwerk
Prasidentin Schriftflihrer

11. Verschiedenes

Samstag, 24. Februar 2018

08:30-10:00 - Kurzvortrage, Teil 2
= Kurzvortrage, Teil 3

= Grenzen der Diagnostik

10:30-12:00 Parallelsymposien

= BAPP-Symposium: Obstruktive Atemwegser-
krankungen bei Sduglingen und Kleinkindern

Poster Highlights GPP 2018

Cystische Fibrose:
Grenzen und Grenziiberschreitungen

Kinder, Kinder: Keine Angst vor Inmuntherapie
Symposium mit freundlicher Unterstiitzung der Fa. Leti

Die erfolgreiche Interessenvertretung der padiatrischen Pneumo-
logen braucht die Unterstiitzung der Arzte aus Klinik und Praxis.
Deshalb: Formular ausfiillen, ausschneiden und absenden. Sie
erhalten dann alle weiteren Informationen. Oder Sie fiillen direkt
den Mitgliedsantrag aus: http://www.paediatrische-pneumologie.
eu/cms/mitglied-werden/

Ubrigens, GPP-Mitglieder zahlen bei der European Respirato-
ry Society (ERS) nur den reduzierten Jahresbeitrag von 20 €!

Gesellschaft fiir Padiatrische Pneumologie e.V.
Geschaftsstelle

Robert-Koch-Platz 9

10115 Berlin

12:30-14:00 = Grand Round 2 - Clinical Pearls

14:00-15:00 = Verleihung der Posterpreise
= Abschluss der 40. Jahrestagung

= Einladung zur 41. Jahrestagung der GPP,
Miinchen 2019

Weitere Informationen zur 40. Jahrestagung der GPP
finden Sie auf der Kongresswebsite gpp2018.com/

Ich interessiere mich fiir die Mitgliedschaft in der GPP

Name

Anschrift

Tel. Fax

E-Mail

Ort, Datum Unterschrift

Sie kdnnen das ausgefiillte Formluar auch als Scan per E-Mail senden an gpp@pneumologie.de
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Aus der AG Asthma (Sprecherin: Prof. Dr. med. Monika Gappa, Wesel)

Dieses war der erste Streich...

Monika Gappa, Marien-Hospital Wesel, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin
Eckard Hamelmann, Kinder-Zentrum Bethel, Bielefeld

Nach vielen Jahren und zuletzt
intensiven Diskussionen ist nun
endlich die Arbeit an der Drei-
Lander-Asthmaleitlinie abge-
schlossen und die Leitlinie zur
Verdffentlichung beim AZQ ein-
gereicht. Die wesentlichen Neu-
erungen aus GINA sind lber-
nommen und die regionalen
spezifischen Belange beruck-
sichtigt. Die S2k-Leitlinie ist
seit November online verfiig-
bar (http://www.awmf.org/leit
linien/detail/ll/020-009.html)
und fiir Deutschland von der
AWMEF zur Veroffentlichung an-
genommen worden.

Nur ein Ubergang

Schon jetzt ist absehbar, dass
die Lebenszeit dieser Leitlinie
kurz sein wird: Im zuriicklie-
genden Jahr ist unter Mode-
ration des AZQ die intensive
Arbeit an der Neuauflage der
Nationalen Versorgungsleitli-
nie Asthma als S3-Leitlinie in
Deutschland fortgefiihrt wor-
den. Die padiatrische Fraktion
mit Vertretern aus GPP, GPA,
DGKJ und DGAKI setzt sich in
allen relevanten Arbeitsgrup-
pen mit Nachdruck dafir ein,
dass die speziellen padia-
trischen Aspekte vom Klein-
kindalter bis in die Adoleszenz
ausreichend  berlcksichtigt
werden. Dem wird u.a. durch
die Beriicksichtigung der Ar-
beit in der ,Kleingruppe Padia-
ter” Rechnung getragen. In rein
padiatrischen (Telefon-)Konfe-

Abb. 1:
Asthma-Stufen- H
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von Patienten fl Stufe 1 ]\ /[ Stufe 2 ]\ i Mittlere Additiv:
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renzen konnten wir ausfihr-
liche Diskussionen fiihren zu
Themen wie Dosierung Inhala-
tiver Corticosteroide oder Ein-
flihrung einer weiteren Stufe in
das Stufentherapieschema, um
mit der Leitlinie die bestmag-
liche Behandlung bei hochster
Sicherheit vorzugeben.

Fir die NVL ist im Verlauf von
2018 eine Veroffentlichung zu
erwarten.

DMP Asthma auch fiir Klein-
und Vorschulkinder

AuBerdem haben wir uns als
GPP ausfiihrlich in die Diskus-
sion um eine Erweiterung des
deutschen DMP Asthma fiir die
Altersgruppe der Klein- und
Vorschulkinder eingebracht und

in einer Sitzung zusammen mit
der Prasidentin der GPP unser
Anliegen nachdriicklich und mit
guten Argumenten vertreten. Im
November 2017 ist die Aufnah-
me von Klein- und Vorschul-
kindern in das DMP Asthma
vom GBA positiv votiert worden.

Zum Thema Schweres Asthma
sind wir weiter an den entspre-
chenden Netzwerken beteiligt:
Uber das German Asthma Net
(GAN e.V.) mit Eckard Hamel-
mann als Vorsitzendem haben
wir im vergangenen Jahr be-
richtet. Die Arbeit wird fortge-
setzt, seit der letzten Jahres-
tagung konnten weitere Kin-
der und Jugendliche in das
Register eingeschlossen wer-
den. Die Registrierung geeig-

10

neter Patienten soll dazu bei-
tragen, schweres Asthma im
Kindes- und Jugendalter bes-
ser zu verstehen und den Pati-
enten gegebenenfalls die Teil-
nahme an Studien zu ermogli-
chen. Die bessere genotypische
Charakterisierung dieser Pati-
enten uber Biomarker ist In-
halt eines jetzt gerade bewil-
ligten Antrages als Teil eines
padiatrischen  Konsortiums
im Rahmen der BMBF-Forder-
initiative ,Gesund - ein Leben
lang”. Mit dem Berufsverband
der Deutschen Pneumologen
(BDP) ist die Aufnahme eines
Zentralregisters moglichst al-
ler Asthmapatienten, die mit
Biologika behandelt werden,
unter dem Dach des GAN ver-



einbart, unterstitzt durch alle
Firmen, die entsprechende Pro-
dukte vertreiben. Damit ist das
Ziel von GAN, relevante Aussa-
gen zur Versorgung dieser Pa-
tienten zu leisten und diese zu
verbessern, deutlich naher ge-
kommen.

Mit ganz ahnlichen Zielen be-
miiht sich die europaische Cli-
nical Research Collaboration
(CRC) unter Leitung von Jona-
than Grigg, London, UK, darum,
eine internationale Datenbank
fir Schweres Asthma aufzu-
bauen, die dem europadischen
Bronchiektasenregister EM-
BARC dhneln soll.

Bringen Sie Ihre Ideen ein!

Die AG Asthma sieht es als ihre
Aufgabe, den Interessen aller
Mitglieder der GPP sowohl im
Hinblick auf versorgungsrele-
vante Themen als auch im Hin-
blick auf aktuelle wissenschaft-
liche Entwicklungen, Netzwerk-
arbeit und Studienoptionen in
nationalem und europdischem
Rahmen gerecht zu werden.
Erneut sind klinische und au-
Berklinische Kollegen herzlich
eingeladen, sich an unseren Ak-
tivitaten zu beteiligen und neue
Ideen einzubringen.

Korrespondenzadressen:

Prof. Dr. med. Monika Gappa
Klinik fir Kinder- u.
Jugendmedizin, Marien-
Hospital Wesel gGmbH,
Pastor-JanBen-Str. 8-38,
46483 Wesel

E-Mail: monika.gappa@
prohomine.de

Prof. Dr. med. Eckard
Hamelmann

Kinderzentrum Bethel,
Grenzweg 10,

33617 Bielefeld

E-Mail: eckard.hamelmann@
evkb.de

Aus der AG Cystische Fibrose (Sprecher: PD Dr. med. Lutz Nahrlich, GieBen)

Neugeborenenscreening -
erste Erfahrungen

Lutz Nébhrlich, Zentrum fir Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Universitétsklinikum GieBen
Jutta Hammermann, Klinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Universitétsklinikum Carl

Gustav Carus, Dresden

Das Neugeborenenscreening
auf Mukoviszidose ist wie ge-
plant zum 01.09.2016 gestar-
tet. Nach ersten Rickmeldungen
aus den Screeninglaboren wird
das Screening auf Mukoviszido-
se nach einer verzogerten Ein-
fihrung von drei unabhangigen
EBM-Ziffern fiir IRT-, PAP- und
DNA-Diagnostik und trotz bisher
fehlender Anhebung der Kran-
kenhauspauschale stationar
und ambulant gut angenommen.
Leider liegt die Anzahl der ge-
screenten Kinder aber weiterhin
deutlich unter der Zahl derer, bei
denen das librige erweiterte
Neugeborenenscreening durch-
geflihrt wird. Grund ist in der
Uberwiegenden Zahl der Falle
nicht eine Ablehnung durch die
Eltern, sondern es fehlen Auf-
klarung und Arztunterschrift in
den Geburtseinrichtungen. Lei-
der liegen den Screeninglaboren
nach einer Auswertung der ers-
ten sechs Monate nur bei 36 %
aller Screening-positiven Kin-
der Rickmeldungen Uber die
Ergebnisse der Konfirmations-
diagnostik vor (Dr. Nennstiel-
Ratzel, Prasidentin der DGNS,
auf der Jahrestagung der DGKJ
im September 2017). Diese
alarmierende Zahl ist mit der
des Horscreenings vergleich-
bar, liegt aber dramatisch un-
ter den Riickmeldungsraten bei
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den ubrigen Stoffwechselscree-
ningprogrammen. In einzelnen
Bundeslandern (z.B. Bayern)
konnte dieses Ergebnis durch
die Einflihrung eines Tracking-
programms deutlich verbessert
werden. Die Forderung nach
einem verbindlichen Tracking
und einer direkten Information
der Eltern Screening-positiver
Kinder durch das nachstgele-
gene Mukoviszidosezentrum
sind wichtige Forderungen fiir
die Diskussion im Gemeinsamen
Bundesausschuss (GbA) im Rah-
men der Reevaluation.

Bitte unterstlitzen Sie das
Screening durch eine Riickmel-
dung der Ergebnisse der Kon-
firmationsdiagnostik an das zu-
standige Screeninglabor. Den
Bogen der DGNS finden Sie un-
ter https://www.kgu.de/file-
admin/redakteure/klinikum/
hessisches_kindervorsorge
zentrum/szh/formulare/erfas
sungsbogen_cf_dgns.pdf.

Deutsches Mukoviszidose-
Register

Das Register nimmt nach der
Umstellung auf eine webba-
sierte Plattform wieder Fahrt
auf. Das Angebot der jahrlichen
Berichtsbande wurde um eine
englischsprachige Version und
einen Patientenberichtsband
erganzt  (https://muko.info/

mukoviszidose-institut/quali
taetsmanagement-fuer-muko
viszidose/deutsches-mukovis
zidose-register/berichtsband.
html). Der Ende 2017 veroffent-
lichte Berichtsband 2016 spie-
gelt erstmals die umfangrei-
chere Datenerfassung wider.
Im September 2017 wurde das
ebenfalls pausierte Benchmar-
kingprojekt unter der Leitung
von Dr. Christina Smaczny, Prof.
Ellemunter und PD Dr. Nahrlich
aufgenommen und die Daten
von Uber 30 Ambulanzen wur-
den lebhaft diskutiert.

AWMF-Leitlinien

Die S3-Leitlinie zur ,Diagnostik
und Therapie der chronischen
Pseudomonas-Infektion  bei
Mukoviszidose” von GPP und
DGP wurde im Juni 2017 fertig
und auf der AWMF-Homepage
(http://www.awmf.org/leitli
nien/detail/1l/020-018.html)
eingestellt. Eine Veroffentli-
chung ist in Vorbereitung. Fir
die S3-Leitlinie zur ,Diagnos-
tik und Therapie bei Sauglin-
gen und Kleinkindern bis 2 Jah-
ren mit Mukoviszidose” wurden
mittlerweile Literaturrecherche
und Evidenzbeurteilung durch-
geflihrt. Ein Konsensustreffen
ist fir Anfang 2018 und eine Fi-
nalisierung im Laufe des Jahres
geplant.



Fiir 2018 stehen daneben die
Aktualisierung der Leitlinien
,Diagnose der Mukoviszidose"
unter besonderer Beriicksich-
tigung der diagnostischen He-
rausforderungen im Rahmen
des Neugeborenenscreenings
und ,Diagnostik und Therapie
nach dem ersten Nachweis von
Pseudomonas aeruginosa“ auf
dem Programm.

Zertifizierung

Das seit 2013 gemeinsam mit
der DGP und dem Mukoviszi-
dose e.V. durchgefiihrte Zerti-
fizierungsverfahren fiir Muko-
viszidoseeinrichtungen wur-
de im Friihjahr 2017 reevalu-
iert und den Kriterien ange-
passt. Dies war die Grundlage
fir eine Rezertifizierung der
Einrichtungen. In einigen Am-
bulanzen fanden personliche
Visitationen statt und das Gut-
achter-Team wurde erfolgreich
erweitert. Weitere Antrage kon-
nen jederzeit beim Mukoviszi-
dose Institut gGmbH, Bonn, (E-
Mail: udueesberg@muko.info)
gestellt werden. Das Zertifizie-
rungsverfahren soll Patienten,
Behandlern, aber auch Kosten-
tragern eine qualitatsbezo-
gene Orientierung in der Ver-
sorgungslandschaft bieten und
Eltern nach auffalligem Neuge-
borenenscreening helfen, eine
geeignete Ambulanz zur Kon-
firmationsdiagnostik zu finden.
Nahere Informationen finden
Sie unter: https://muko.info/
mukoviszidose-institut/quali
taetsmanagement-fuer-muko
viszidose/zertifizierungsver
fahren/mukozert-cf-einrich
tungen.html.
Korrespondenzadresse:

PD Dr. med. Lutz Néhrlich
Universitétsklinikum GieBen,
Zentrum fir Kinderheilkunde
und Jugendmedizin,
Feulgenstr. 12, 35385 GieBen
E-Mail: lutz.naehrlich@
paediat.med.uni-giessen.de

Aus der AG Dysfunktionelle Respiratorische Symptome
(Sprecherin: Dr. med. Cordula Koerner-Rettberg, Bochum)

VCD/ILO und
zwei prospektive Studien

Cordula Koerner-Rettberg, Klinikum der Ruhr-Universitdt Bochum

Ein wesentlicher Teil der inhalt-
lichen Arbeit der AG DRS wird
seit Jahren wahrend der all-
jahrlichen AG-Klausurtagung
bei Schwerin geleistet, die am
22./23. September 2017 wieder
mit 11 Teilnehmern auf dem Gut
Settin stattgefunden hat. Haupt-
thema war die VCD (vocal cord
dysfunction).

Die VCD gehort in eine hetero-
gene Gruppe funktioneller Sto-
rungen der oberen Atemwege,
die als Gemeinsamkeit eine in-
termittierende, induzierbare
Obstruktion des supraglot-
tischen, glottischen und/oder
subglottischen extrathoraka-
len Atemwegs haben und ent-
sprechend dem ERS consen-
sus statement von 2013, aktu-
alisiert 2017, unter dem Begriff
ILO (inducible laryngeal obst-
ruction) subsummiert werden.
Wahrend zum Zeitpunkt der
Erstbeschreibung in den 80er
Jahren eine rein psychosoma-
tische/psychopathologische Ge-
nese angenommen wurde, geht
man heute von einem Spektrum
mit signifikantem Anteil soma-
tischer kausaler Einfliisse wie
dem gastroosophagealen Reflux
und chronischer Rhinosinusitis
aus. Bei der haufigen Form der
Anstrengungs-assoziiert auf-
tretenden ILO (exercise induced
laryngeal obstruction, EILO) ist
daneben eine laryngeale Insta-

bilitat ein wichtiger Pathome-
chanismus.

Wahrend der Klausurtagung
wurde auf dem Boden von ver-
fligbarer Literatur und Erfah-
rungen der Teilnehmer neben
dem Themenfeld der pathoge-
netischen Einordnung intensiv
Uber das Problem der Diagno-
sestellung diskutiert. Als Dia-
gnostik-Goldstandard gilt die
Provokations-Wach-Laryngo-
skopie, die jedoch nur sehr ein-
geschrankt verfligbar ist. Min-
destvoraussetzungen und Fall-
stricke bei der Diagnosestellung
wurden formuliert, ebenso wie
eine Position zur notwendigen
und sinnvollen Diagnostik zur
differentialdiagnostischen Ab-
klarung bei ILO. Daneben stell-
te Dorothea Pfeiffer-Kascha
den Wissensstand und ihre Er-
fahrungen zur Therapie bei ILO
/VCD vor, gefolgt von einer Dis-
kussion uber erreichbare The-
rapieziele und effektive Thera-
piemethoden.

Positionspapier zur ILO

Die Ergebnisse dieser Tagung
sollen in einem deutschspra-
chigen Positionspapier fest-
gehalten werden, welches ne-
ben dem Stand der Literatur
auch auf die real verfiigbaren
diagnostischen und therapeu-
tischen Ressourcen eingeht.
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Stand der multizentrischen
DRS-Studie

Weitere Themen der Tagung
resultierten aus den sonstigen
Aktivitaten der AG. So berich-
tete Bodo Niggemann Uber den
Stand der laufenden, rekrutie-
renden prospektiven multizen-
trischen DRS-Studie (Studien-
leitung in Frankfurt/Oder und
Charité). In dieser Studie wer-
den vor allem psychologische
Merkmale von DRS-Patienten,
der Langzeitverlauf bei DRS
inklusive Ansprache der Pati-
enten auf therapeutische Inter-
ventionen und Nutzung von Ge-
sundheitssystem-Ressourcen
sowie Wege der Diagnosestel-
lung bei DRS-Patienten unter-
sucht. Erfahrungen der opera-
tiven Studiendurchfiihrung wur-
den ausgetauscht; erste Studi-
energebnisse werden voraus-
sichtlich im Friihjahr 2018 vor-
liegen und auf der AG-Sitzung
der GPP-Jahrestagung berichtet
werden konnen.

Stephanie Benzrath berichtete
uber erste Untersuchungen von
Patienten und Gesunden in der
prospektiven DATIV-Studie, ei-
ner am Standort Bochum durch-
geflihrten Studie zur objektiven
Erfassung des auffalligen Atem-
musters bei DATIV-Patienten
im Vergleich zu asymptoma-
tischen Personen und zur Un-
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tersuchung von Veranderungen
nach atemtherapeutischer In-
tervention.

SchlieBlich bestand wieder
Raum zur Vorstellung und Dis-
kussion klinischer DRS-Falle.

Aktualisierte
Therapeuten-Liste

Des Weiteren wurde im Laufe
des Jahres die Therapeuten-
Liste der in der Atemphysio-
therapie bei DRS-Storungen
erfahrenen Therapeuten, de-
ren Zahl sich seit 2013 verdop-
pelt hat, aktualisiert (auf der
GPP-Homepage unter AG DRS
einsehbar).

Hinzuweisen ist schlieBlich
noch auf eine Publikation aus
dem Kreise von AG-Aktiven, die
zum Thema Therapie-Optionen
bei dysfunktionellen Atemsto-
rungen in diesem Sommer in
Acta Paediatrica erschienen ist
(Therapeutic options for dys-
functional breathing in children
and adolescents. Niggemann B,
Lehmann C, Pfeiffer-Kascha D,
Weiss C. Acta Paediatr 2017
Jul;106(7):1067-1069).
Generelle Ziele der AG DRS sind
die Vertiefung des Verstand-
nisses der Ursachen, Risikofak-
toren und Verlaufe von dysfunk-
tionellen respiratorischen Sym-
ptomen, die Entwicklung von
Handlungsempfehlungen und
Leitlinien zum Thema DRS und
die Sensibilisierung der Fach-
welt fiir das Spektrum der DRS.
AG-Treffen finden wahrend der
jahrlichen GPP-Tagung und auf
dem jahrlichen Workshop bei
Schwerin statt.
Korrespondenzadresse:

Dr. med. Cordula Koerner-
Rettberg, Abt. Pad.
Pneumologie, Klinik fir
Kinder- und Jugendmedizin,
Universitats-Kinderklinik,
AlexandrinenstraBe 5,

44791 Bochum

E-Mail: Cordula.Koerner-
Rettberg@rub.de

Aus der AG Experimentelle Pneumologie (Sprecherin: PD Dr. Anna-Maria Dittrich, Hannover)

Forschungs-Highlights 2017

Anna-Maria Dittrich, Klinik fiir Pddiatrische Pneumologie, Allergologie und Neonatologie,
Medizinische Hochschule Hannover

Ziele und Aufgaben der AG

Die AG Experimentelle Pneumo-

logie vertritt die experimentell

forschenden Arbeitsgruppen

der GPP und unterstitzt sie bei

der Vernetzung. Die AG stellt die

Forschung der Mitglieder regel-

mafig allen GPP-Mitgliedern im

GPP-Heft und auf der Jahresta-

gung vor und mochte dadurch

das Interesse fiir (grundlagen-)

wissenschaftliche Tatigkeiten

innerhalb der GPP wecken.

Die AG unterstutzt durch ihre

Tatigkeit:

® den wissenschaftlichen Aus-
tausch zwischen den For-
schungsgruppen;

@ die Initiierung von Koopera-
tionen;

® die Ausbildung von jungen
Wissenschaftlern in der pa-
diatrischen Pneumologie;

® die Forderung der Translati-
on von Grundlagenforschung
in die Praxis.

Aktuelle Schwerpunkte und
Projekte

Ein Hauptprojekt der letzten
Jahre war die Internetprase-
senz einzelner AG-Mitglieder
auf der Homepage der AG, um
die Sichtbarkeit der padiatrisch-
pneumologischen Forschung zu
erhohen. Vorstellungen einzel-
ner Arbeitsgruppen bieten ei-
nen Uberblick {iber das Metho-
denspektrum dieser Arbeits-
gruppen und somit gute Mog-
lichkeiten, Kooperationen zu

entwickeln. Wir nehmen gerne
weitere Kurzvorstellungen der
aktiven AGs entgegen, denn die-
ser Teil der Homepage lebt von
regelmafBigen Aktualisierungen.
Nahere Informationen zum For-
mat sind bei der AG-Sprecherin
zu erfragen.

Die AG Experimentelle Pneumo-
logie hat in den letzten Jahren
ihre Zusammenarbeit mit den
.Young Investigators” intensi-
viert. Ziel dieser Zusammenar-
beit ist u.a., Angebote fiir junge
Wissenschaftler zu schaffen,
um ihr Interesse an der padia-
trischen Pneumologie zu we-
cken und zu fordern. Dabei sol-
len diese Angebote gezielt Medi-
ziner und Naturwissenschaftler
ansprechen, um den Austausch
dieser beiden Fachgruppen zu
fordern und das Interesse letz-
terer an der Mitarbeit in unserer
Fachgesellschaft zu unterstut-
zen. Ein erstes Ergebnis dieser
intensivierten Zusammenar-
beit stellt der diesjahrige post-
graduate Workshop der AG zu-
sammen mit den Young Investi-
gators dar (s. S. 16).

Auch dieses Jahr gingen wieder
viele Einzelvorstellungen mit
Jahresresumées von AG-Mit-
gliedern ein. Zusammen mit der
Vielzahl der hochrangigen Pu-
blikationen, die auf die Home-
page eingepflegt wurden, spie-
geln sie das hohe Niveau der
padiatrisch-pneumologischen
Forschung im deutschspra-
chigen Raum wider. Lesen Sie
selbst nachfolgend oder aber
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gesammelt aufgefiihrt Giber den
Link auf der Homepage:

Bern, Ansprechpartner:
Philipp Latzin

Die AG Latzin beschaftigte sich
in zwei Publikationen mit na-
tirlichen Killerzellen (NK-Zel-
len). In einer ersten Publikati-
on untersuchte sie die Effekte
von Benzin- und Ethanol-Ben-
zin-Abgas auf ein neues Ko-
kultur-Modell von Epithelzellen
und NK-Zellen. Die Exposition
gegenlber beiden Abgastypen
verursachte keine toxischen Ef-
fekte verglichen mit der inter-
nen Luftkontrolle. Ein direkter
Vergleich der beiden Treibstoffe
zeigte eine schwache Assoziati-
on fiir weniger oxidative Scha-
den nach Exposition mit Etha-
nol-Benzin-Abgas verglichen
mit nur Benzin (Roth, Toxicolo-
gy in vitro 2017). In einer zwei-
ten Studie konnte die AG zei-
gen, dass Silbernanopartikel
die Funktion und den Phanotyp
von NK-Zellen im Kontext ei-
ner viralen Infektion verandern
konnen (Mueller, Cell Biol Toxi-
col 2017).

Hannover,
Ansprechpartnerin:
Anna-Maria Dittrich

Die AG Dittrich widmete sich
weiterhin der Rolle von IL-17A-
produzierenden Lymphozyten
bei entziindlichen Lungener-
krankungen. Eine Arbeit zur Ef-



fektivitat verschiedener phar-
makologischer Inhibitoren in
der Unterdriickung von IL-17A-
abhangigen  Lungenerkran-
kungen ist aktuell in der Revisi-
on. Dr. cand. med. Jessica Hel-
mig erhielt ein DZIF-Stipendi-
um zur Untersuchung von spe-
zifischem IgE gegen Pathogene
bei entziindlichen Lungener-
krankungen. Die intensive Ar-
beit in der ALLIANCE-Kohorte
des DZL, der im letzten Jahr
ein Sonderartikel der Autorin
zusammen mit Oliver Fuchs in
diesem Heft gewidmet war, wird
naturlich fortgesetzt und tragt
hoffentlich bald erste Frichte!

Hannover,
Ansprechpartnerin:
Gesine Hansen

In der Arbeitsgruppe von Prof.
Gesine Hansen wurde im ver-
gangenen Jahr weiter an den
zellularen Mechanismen des
Asthma bronchiale geforscht.
Anika Habener publizierte zur
Rolle von B-Zellen bei Asthma
(Habener et al, Eur J Immunol
2017) und erhielt einen der Ab-
stract-Preise auf der Jahresta-
gung des Deutschen Lungen-
zentrums. Adan Jirmo zeigte,
dass IL-27 zentral in der Re-
siquimod-vermittelten Unter-
driickung des experimentellen
Asthmas ist (Jirmo et al, J Im-
munol 2017) und Jelena Skul-
jec konnte erstmals demons-
trieren, dass experimentelles
Asthma effektiv durch T-Zellen
mit einem chimaren Antigen-
rezeptor (CAR-T-Zellen) unter-
driickt werden kann (Skuljec et
al, Front Immunol 2017). Chri-
stine Happle publizierte eine
Arbeit zur Rolle von B-Zellen
im perinatalen Toleranzpri-
ming (Happle J Allergy Clin Im-
munol 2017) und empfing den
Johannes-Wenner-Preis. In
einem Kooperationsprojekt mit
den experimentellen Hamato-

logen konnte ein Modell fir die
hereditare Alveolarproteino-
se auf der Grundlage von iP-
SC-abgeleiteten Makrophagen
entwickelt werden (Mucci et al,
Stem Cell Reports 2016). Mar-
tin Wetzke, Christine Happle und
Mareike Price wurden in das
Hannoveraner Clinician/Scien-
tist Programm , Junge Akade-
mie" aufgenommen.

Heidelberg,
Ansprechpartner:
Benedikt Fritzsching

Neben der methodischen Ent-
wicklung neuer Detektionsmog-
lichkeiten bei der Multicolor-
FACS-Analyse war ein weiterer
Schwerpunkt die Auseinander-
setzung mit aktuellen Aspekten
der stratifizierten Medizin, ins-
besondere dem Einsatz mono-
klonaler Antikorper sowie der
spezifischen Immuntherapie
beim allergischen Asthma bron-
chiale (Fritzsching B, Frontiers
of Pediatrics 2017).

Heidelberg,
Ansprechpartner:
Markus Mall

In Zusammenarbeit mit Ar-
beitsgruppen des Deutschen
Zentrums fir Lungenforschung
(DZL) zeigte die AG Mall, dass
eine Passivrauchexposition von
nur wenigen Tagen ausreicht,
um bei neonatalen Wildtyp-Mau-
sen eine neutrophile Atemwegs-
entziindung sowie strukturelle
Veranderungen der Atemwege
und des pulmonalen GefaBbetts
zu verursachen. Diese Verande-
rungen waren bei ENaC-iiberex-
primierenden Mausen mit CF-
ahnlicher Lungenerkrankung
noch deutlich verstarkt (Jia et
al, Am J Physiol Lung Cell Mol
Physiol 2016). Weiter hat die AG
Mall an praklinischen Unter-
suchungen zur Rolle von Sto-
rungen des Eisenstoffwech-
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sels bei der Entstehung von re-
striktiven Lungenerkrankungen
(Neves et al, EBioMedicine 2017)
und an der Aufklarung moleku-
larer Signaturen des invasiven
muzinosen Adenokarzinoms der
Lunge beigetragen (Guo, EMBO
Mol Med 2017). In der transla-
tionalen Forschung konnte die
Gruppe weitere Fortschritte er-
zielen bei der Etablierung und
Validierung von Multiple-Breath-
Washout (MBW) und MRT als
nichtinvasive Untersuchungs-
verfahren zur Erkennung von
frihen Lungenveranderungen
bei Kindern mit CF (Stahl, Am J
Respir Crit Care Med 2017).

Kiel, Ansprechpartner:
Martin Krause

Schwerpunkt der Arbeiten war
weiterhin die endobronchiale
Behandlung des schweren neo-
natalen ARDS. Wesentliche pro-
inflammatorische Stoffwechsel-
wege (saure Sphingomyelina-
se, Ceramid, NLRP3, IL-1B/-18,
Elastin; IkBa, IkBkinase) und de-
ren Beeinflussung durch ange-
reicherte Phosphatidyl-inosito-
le und -glyzerole in Surfactant-
praparaten konnten identifiziert
werden (Spengler D et al, Am J
Physiol Lung Cell Mol Physiol
2017). Zur Verdeutlichung der
komplexen Zusammenhange
beim neonatalen ARDS dient die
Abbildung auf Seite 16.

KoIn, Ansprechpartner:
Miguel-Alejandre Alcazar

Die AG Alcazar ,Experimentelle
Pneumologie” aus Koln unter-
suchte auch 2017 den Einfluss
perinataler Stressfaktoren (z.B.
Hyperoxie oder Ernahrung) auf
early origins of lung diseases".
Sie konnten am Modell der in-
trauterinen Wachstumsrestrik-
tion (IUGR) eine neue Funkti-
on des Sympathikus (NPY) und
eine Neuro-Immun-Interaktion

in der Alveolarisation beschrei-
ben. Neuropeptid Y als sympa-
thischer Neurotransmitter akti-
viert Myofibroblasten, induziert
Interleukin 6 und ist mit der Al-
veolenbildung assoziiert (Than-
garatnarajah C. et al, AJP Lung
Cellular and Molecular Physio-
logy 2017). In Zusammenarbeit
mit der AG Sterner-Kock aus
Koln haben sie zudem unter-
sucht, wie LTBP4 (Latent TGFf3
binding Protein 4) und Matrix
die Alveolarisation regulieren
(Bultman-Mellin 1. et al, AJP
Lung Cellular and Molecular
Physiology 2017).

Liibeck, Ansprechpartner:
Markus Weckmann und
Matthias Kopp

Die Sektion Padiatrische Pneu-
mologie und Allergologie freut
sich, dass Dr. med. Isabell Rick-
lefs (geborene Baumann) Ar-
beit zu Lipoxinen und Resolvi-
nen am Bostoner Bringham and
Women's Hospital im Labor von
Prof. Bruce Levy, unterstiitzt
durch ein GPP-Stipendium, zu
erfolgreichen Ergebnissen ge-
flihrt hat (Ricklefs I, JCI Insight
2017; Duvall MG, Ricklefs I, Sci
Immunol 2017; s. dazu auch Be-
richt auf Seite 45). Um an die-
se erfolgreiche Arbeit in Libeck
anknipfen zu konnen, hat Isa-
bell Ricklefs eine Juniorforde-
rung der Universitat zu Liibeck
uber zwei Jahre einwerben kon-
nen. Cand. med. Louisa Schafer
hat ein Stipendium des Gradu-
ierten-Kollegs der Universitat
zu Libeck eingeworben. Ge-
meinsam mit Wissenschaftlern
des Broad-Institutes, Boston,
entwickelte die AG eine neue,
Computer-basierte  Methode
zur Untersuchung neutrophi-
ler Wanderungsbahnen, die zu
einer ersten Klassifikation von
Asthmatikern (Weckmann et al,
Cytometry A 2017) sowie zur Vi-
sualisierung des Wanderungs-
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Behandlung des experimentellen neonatalen ARDS im Ferkelmodell: respiratorisches Versagen induziert
durch eine triple-hit-Lungenschéddigung (wiederholte Atemwegslavage, lungenschédigende Beatmung (ze-
ro-PEEP, unphysiologisch groBBes Tidalvolumen), endobronchiale LPS-Applikation). 72-stiindige maschinelle
Beatmung und therapeutische Anwendung von drei Surfactantgaben (poractant alfa) mit beigemischten
hochkonzentrierten Surfactantkomponenten: IP3 (Inositol-1,2,6-triphosphat), PIP2 (Phosphatidylinositol-3,5-
biphosphat), DOPG (Dioleoyl-phosphatidylglyzerol) und POPG (Palmitoyloleoyl-phosphatidylglyzerol).
Beeinflussung der Ceramid-Achse und der NF-kB-Achse als wesentliche pro-inflammatorische und pro-
fibrotische Stoffwechselwege des neonatalen ARDS sowie der Funktionen von Granulozyten (PMNL) und
Makrophagen (Mo).

Abkiirzungen: aSMase = saure Sphingomyelinase; MMP-8 = Matrix-Metalloproteinase 8 (neutrophile Kol-
lagenase); SP-A/D = Surfactantprotein A/D; TLR4 = toll-like receptor 4; AEC = alveoldre Epithelialzellen;
MMP-1 = Matrix-Metalloproteinase 1; NF-kB = nuclear factor kappa B; ASC = apoptosis-associated speck-
like protein containing a caspase recruitment domain; NLRP3 = nucleotide-binding domain, leucine-rich

repeat-containing protein 3.

verhaltens von Neutrophilen
durch Anderung der extrazellu-
laren Matrix (Harkness et al, J
Cell Mol Med 2017) und bei der
Therapie des ARDS (Spengler et
al, Am J Physiol Lung Cell Mol
Physiol 2017) beitragen konnte.
Als Mitglied im Airway Research
Center North (ARCN) des Deut-
schen Zentrums flir Lungenfor-
schung (DZL) ist die Sektion Pa-
diatrische Pneumologie weiter
in den Disease Areas Asthma
und CF aktiv.

Miinchen,
Ansprechpartnerin:
Bianca Schaub

In einer aktuellen Arbeit im Rah-
men der internationalen 5-Lan-
der-Studie PASTURE/EFRAIM

konnte die AG zeigen, dass von
Geburt bis ca. 4 Jahre regulato-
rische T-Zellen zur Asthmapro-
tektion beitragen, diese Zel-
len jedoch bei vor Asthma ge-
schutzten Farmkindern ab dem
6. Lebensjahr nicht mehr er-
hoht, sondern im Gegenteil re-
duziert sind (Schrdder, Allergy
2017).

In einer Arbeit in press gelang
es der AG darzustellen, dass
CD3+CD8low-T-Zellen bei asth-
matischen Farmkindern im Ver-
gleich zu nicht-asthmatischen
Farmkindern erhoht sind. Un-
ter Federfiihrung der AG Huber
aus Marburg konnte in einer ge-
meinsamen Arbeit gezeigt wer-
den, dass die molekulare Ra-
tio von IRF4 und IRF1 die Diffe-
renzierung von Th9-Zellen be-

einflusst (Campos, Nat Comm
2017). Ebenfalls in der PA-
STURE/EFRAIM Studie konnte
die AG dazu beitragen, den pro-
tektiven Effekt von nicht-mikro-
biellem Neu5Gc zu identifizieren
(Frei, J Allergy Clin Immunol
2017), die Rolle von T-Zell-Zy-
tokinen bei Infektionen der obe-
ren Atemwege (Bergroth, Pedi-
atr Allergy Immunol 2017) und
die Wertigkeit von spezifischem
IgE versus Pricktest bei der Al-
lergiediagnostik einzuschatzen
(Chaveau, Allergy 2017).
Zudem leistete sie einen Bei-
trag zur Beschreibung neuer
atopischer Phanotypen bei ato-
pischer Dermatitis (Roduit, JAMA
Pediatrics 2017) und Asthma
bronchiale (Hose, J Allergy Clin
Immunology 2017).
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Ausblick ...
was ist geplant?

Das Thema der Jahrestagung
passt natirlich hervorragend
zu den generellen Ansatzen un-
serer AG. Wir haben daher eine
hoffentlich spannende Pro/Con-
Session entwickelt, in der Evi-
denz und Translation der ex-
perimentellen padiatrischen
Pneumologie kritisch gewdir-
digt werden sollen. Wir hoffen
auf eine rege Teilnahme!

In Wien bietet die AG in Zusam-
menarbeit mit den Young Inve-
stigators erstmalig einen halb-
tagigen postgraduate Workshop,
um jungen Forschern eine Platt-
form zur Interaktion zu geben
und spezifische Herausforde-
rungen dieser Zielgruppe zu be-
leuchten. Das Thema: ,Wie macht
pneumologische Forschung rich-
tig Spaf? Karriereberatung und
Orientierungstipps flir Young In-
vestigators und Fortgeschritte-
ne im Spannungsfeld zwischen
Forschung und Klinik".

Das bewahrte Format der ge-
blindelten Postersession wird
2018 ebenfalls wieder maglich
sein. Hier freuen wir uns auf
zahlreiche Einsendungen von
(Nachwuchs-)Kinderpneumo-
logen, um unsere AG nachhal-
tig zu starken! Wir hoffen, dass
die Vorteile einer Prasenz in der
GPP und der AG die Zahl aktiv
engagierter Kollegen weiterhin
hoch halten!

Korrespondenzadresse:

PD Dr. med. Anna-Maria
Dittrich

Klinik far Pédiatrische
Pneumologie, Allergologie und
Neonatologie,

Medlzinische Hochschule
Hannover,

Carl-Neuberg-Str. 1,

30625 Hannover

E-Mail: dittrich.anna-maria@
mh-hannover.de
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Aus der AG Infektiologie/Tuberkulose (Sprecherin: Dr. Folke Brinkmann, Bochum)

Das Wichtigste aus den neuen
Leitlinien

Folke Brinkmann, Universitétskinderklinik Bochum, Markus A. Rose, Klinikum St. Georg, Leipzig

Im Jahr 2017 sind zwei AWMF-
Leitlinien unter mafBigeblicher

Empirische antibiotische Therapie' von Kindern und Jugendlichen mit pCAP

Beteiligung der AG Infektiolo- Substanz Dosierung?
gie/Tuberkulose der GPP fertig-
gestellt worden. ® Primare Wahl Amoxicillin p.o. 50 (-90) mg/kg/d in 2-3 ED?
Beitrag zur ® Parenterale Alternative* | Ampicillin i.v.* 100 (-200) mg/kg/d in 3 ED
Antibiotic Stewardship

Cefuroximaxetil p.o. 30mglkg/d in 2 ED
So wurde die S2k-Leitlinie ,Ma-
nagement der ambulant erwor- o Cefuroxim i.v. 100 (-150) mg/kg/d in 3 ED
benen Pneumonie bei Kindern ® Eileretrr]gn”::nr;keit
und Jugendlichen (pCAP)" bei 9 Clarithromycin p.o. 15mglkg/d in 2 ED

der AWMF veroffentlicht. Die Am 1. Tag 4mghkg/d in 1 ED.,

breite und durchgehend positi\‘/.e Doxycyclin p.o. (ab 9 Jahren) ab dem 2. Tag 2mg/kg/d in 1 ED
Resonanz, verstarkt durch Pra-
sentationen auf mehreren Ta- Ampicillin-Sulbactam i.v.** 100 (-150) mg/kg/d (Ampicillin-Antel) in 3 ED

gungen und Kongressen, zeigt
die Bedeutung dieser linder- | ® BeiTherapieversagen
ubergreifenden Leitlinie, die | @ Bej Komplikationen

auch einen wichtigen Beitrag
zu den gesundheitspolitischen
Vorgaben der Antibiotic Ste-

Cefuroxim i.v. 100 (-150) mg/kg/d in 3 ED

® Bei Influenza-/Masern- Amoxicillin-Clavulansdure p.o.% | 45 (-60) mg/kg/d (Amoxicillin-Anteil) in 3 ED©
erkrankung mit V.a.

wardship leistet. Es bleibt zu bakterielle Koinfektion Sultamicillin p.o.5# 50mg/kg/d in 2 ED

hoffen, dass diese neue Leit- Cefuroximaxeil p.o.5 30mglkg/d in 2 ED

linie ahnlich erfolgreich sein

wird wie vorangehende inter- e Bei schwerer pCAP nd Amoxicillin-QIavuIangéure p.o/ |s.0.

nationale pCAP-Leitlinien. Eine Hinweis auf Mykoplas- i.v. plus Clarithromycin p.o. $.0.

Studie aus der Versorgungs- men- oder Chlamydien- oder Azithromycin 10mg/kg in 1 ED an Tag 1; 5mg/kg in 1 ED
forschung evaluierte die Aus- Infektion an Tag 2-5

wirkung der pCAP-Leitlinie der oder (ab 9 J.) Doxycyclinp.o. | s.o.

British Thoracic Society und
Tab. 1: Empirische antibiotische Therapie von Kindern und Jugendlichen mit pCAP aus der S2k-Leitlinie.

kf)nnte ?ach Implementle.rung Nicht jeder Patient mit pCAP muss antibiotisch behandelt werden!; 2Dosisbereiche gemal Fachinfor-
einen R.UCkgar_]g der a'_'_] Kinder  mation und Fachliteratur; ° ED = Einzeldosen; * wenn orale Medikamente nicht sicher ein- oder aufge-
verabreichten intravendsen An-  nommen werden kénnen; $ auch zur oralen Sequenztherapie geeignet.
tibiotika um 11 %, einen Anstieg  Anpassungen fiir die Schweiz (Verfigbarkeiten):
: S * Amoxicillin i.v.

oral verabreichter Antibiotika " - .

0 R moxicillin-Clavulanséure i.v.
um 34% und einen vermehrten o 50 (-80) mg/kg/d in 2 ED
Einsatz der als Mittel der ersten  * nicht verfiigbar
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Dosierungstabelle der Erstrang-Antituberkulotika

Medikament ?aogswrung pro erhéltliche Dosierungen | unerwiinschte Arzneimittelwirkungen
Isoniazid (INH, [ 10mg/kg KG Tbl. a 50, 100, 200mg asymptomatische, transiente Leberwert-
H) (7-15mglkg KG) Tbl. (mit Pyridoxin) a 100, | erh6hung
Maximum 300mg | 200, 300 mg schwere Hepatitiden (sehr selten < 0,1 %),
periphere Neuropathie,
Ataxie,
Parasthesien,
Haarausfall (reversibel),
Akne
Rifampicin 15mg/kg KG Filmtbl. & 150, 300, 450, Verfarbung von Kérperflissigkeiten,
(RMP, R) (10-20mg/kg KG) | 600mg Leberenzymanstieg,
Maximum 600 mg | Saft 100 mg/5ml gastrointestinale Nebenwirkungen,
alternativ ggf. | 5-10mg/kg KG) Infusionslésung a 300, Juckreiz,
Rifabutin Maximum 300mg | 800mg Hypersensitivitat,
(z. B. bei HIV- Kapseln a 150 mg Medikamenteninteraktionen durch
Koinfektion) Cytochrom-p450-Aktivierung
Pyrazinamid | 35mg/kg KG Filmtbl./Thl. a 500mg Hepatotoxizitat,
(PZA, 2) (30-40mg/kg KG) Anstieg der Harnsaure,
Maximum 2000 mg Arthralgie,
Exanthem,
Photosensitivitat,
Pruritus
Ethambutol 20mglkg KG Tbl. a 100 mg, Filmtbl. Optikusneuritis (dosisabhangig, selten),
(EMB, E) (15-25mg/kg KG) | a 400, 500mg Infusionslo- | Exanthem,
Maximum 2000mg | sunga 1,09 Schwindel,
Verwirrung

Tab. 2: Dosierungstabelle der Erstrang-Antituberkulotika nach WHO-Empfehlung (WHO 2014)

Wahl empfohlenen Aminopeni-
cilline bei gleichzeitig weniger
Verordnung von Cefalosporinen
zeigen (Elemraid et al).

Erstmals differenzierte
Empfehlungen zur Therapie
resistenter Tuberkulose

Im Oktober 2017 wurde die
AWMEF-S2k-Leitlinie ,Diagnos-
tik, Pravention und Therapie der
Tuberkulose im Kindes- und Ju-
gendalter” fertiggestellt. Nach
aktueller Evidenz wird zur The-
rapie der tuberkulosen Infektion
nun bevorzugt eine Kombinati-
onstherapie mit Isoniazid und
Rifampicin iber drei Monate
statt der neunmonatigen Mono-
therapie mit Isoniazid empfoh-

len. Neue gewichtsadaptierte
Dosierungen der Erstrang-An-
tituberkulotika vereinfachen die
Dosierung (siehe Tabelle 2). In
der Therapie der tuberkulosen
Meningitis wird aufgrund der
besseren Liquorgangigkeit Pro-
tionamid alternativ zu Etham-
butol als viertes Medikament
empfohlen. Erstmalig werden
auch differenzierte Empfeh-
lungen zur Therapie resistenter
Tuberkulose im Kindesalter so-
wie zum Management der kon-
natalen Tuberkulose und expo-
nierter Neugeborener gegeben.
Bei Diagnose einer infektiosen,
nicht suffizient behandelten Tu-
berkulose in der Schwanger-
schaft oder nach Geburt sollte
beim exponierten Neugebore-

nen zundchst eine konnatale TB
mittels Rontgen-Thorax, Sono-
graphie des Abdomens, Magen-
saftuntersuchungen und Unter-
suchung der Plazenta (Direkt-
praparat, PCR, Kultur fir M. tu-
berculosis) ausgeschlossen
oder bei klinischem Verdacht
aufgrund der hohen Mortalitat
dieser Erkrankung unverziig-
lich mit einer Vierfachtherapie
behandelt werden. Immunolo-
gische Tests (Tuberkulinhaut-
test, Interferon Gamma Re-
lease Assay) sind in den ers-
ten Lebenswochen nicht aus-
reichend sensitiv. Alle Expo-
nierten sollten zunachst eine
Therapie mit Isoniazid und Vit.
Bé Uber drei Monate und nach-
folgend eine immunologische
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Retestung erhalten. Wenn die
Mutter suffizient behandelt ist
(> 21 Tage, Direktpraparat ne-
gativ, gute Adharenz) miissen
Mutter und Kind nicht getrennt
werden. Unter TB-Therapie der
Mutter kann die Muttermilch fir
das Kind verwendet werden.

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Folke Brinkmann
Universitétskinderklinik
Bochum,

AlexandrinenstraBe 5,

44803 Bochum

E-Mail: f.brinkmann@*klinikum-
bochum.de



Husten und chronisch eitrige

Lungenerkrankungen
bei Kindern und Jugendlichen

Markus A. Rose, Klinikum St. Georg, Leipzig

Hartnackiger Husten ist einer
der haufigsten Vorstellungs-
grinde in der ambulanten Pra-
xis. Insbesondere bei Kindern
bedeutet chronischer Husten
(mehr als vier Wochen Dauer)
eine erhebliche Belastung fir
Patient und Familie. Wahrend
in der Vergangenheit die un-
teren Atemwege als steril be-
trachtet wurden, hat sich mitt-
lerweile zunehmend das Kon-
zept eines physiologischen Mi-
krobioms der unteren Atemwe-
ge herauskristallisiert, das sich
sogar phanotypisch mit Krank-
heitsentitaten wie obstruktiven
Atemwegserkrankungen asso-
ziieren lasst.

Protrahierte bakterielle
Bronchitis

Unter den seltenen Ursachen
ist vor allem bei meist ansons-
ten (lungen-)gesunden Kindern
unter sechs Jahren die pro-
trahierte bakterielle Bronchi-
tis (PBB) eine haufigere. Sie
ist charakterisiert durch typi-
scherweise chronisch feuchten
respektive produktiven Husten
ohne erkennbare andere Ursa-
che und Ansprechen auf eine
mindestens zweiwochige ada-
quate Antibiotikatherapie, z.B.
mit Aminopenicillin und Be-
talactamasehemmer. Oft be-
steht parallel eine chronische
Rhinosinusitis mit postnasalem

Mechanismen verminderter tracheobronchialer

Clearance und eitriger Lungenerkrankungen bei Kindern

Mechanismus

Krankheitsentitat

Externe Kompression

Hiluslymphknotenschwellung, Tumore,
Zysten, vaskulare Anomalien

Endobronchiale Obstruktion

Fremdkdrperaspiration, Granulome

Atemwegsinstabilitat

Tracheo-/Bronchommalazie inkl.
6sophagotrachealer Fehlbildungen

Angeborene
Atemwegsanomalie

Bronchusatresie/-Stenose, CCAM,
Lungensequester, bronchogene Zyste

Mikroaspiration

Dysphagie-Syndrome, Larynxspalte,
tracheodsophageale Fistel

Hustenschwéache

verminderter und/oder unkoordinierter
Hustenstol

Zilienfunktionsstorung

Mukoviszidose, Zilidre Dyskinesie

Abwehrschwache

B-Zell Defekte (IgG/A-Mangel,
IgG-Subklassen-Mangel),

chronisch granulomatése Erkrankung,
CVID, T-Zell Defekte

rheologische Mukus Stérung

Mukoviszidose, PCD, postinfektiose
Bronchiektasie

Tab.1: Mechanismen verminderter tracheobronchialer Clearance und
eitriger Lungenerkrankungen bei Kindern (nach Redding 2017)
CCAM: kongenitale zystisch-adenomatoide Malformation; CVID:
kombinierter variabler Immundefekt, PCD: Primér zilidre Dyskinesie.

Abtropfen (,post nasal drip“).
Auch wenn die Prognose in den
meisten Fallen gut ist, kommen
Rezidive vor und bei wieder-
holtem Auftreten oder Nicht-An-
sprechen auf bis zu vier Wochen
Antibiotika sollte nach anderen
Ursachen von feuchtem Husten

gesucht werden wie z.B. Bron-
chiektasen, CF oder Ciliare Dys-
kinesie. Da die meist jlingeren
Kinder noch kein Sputum pro-
duzieren konnen und/oder es
runterschlucken, ist ggf. eine
Bronchoskopie mit Lavage
(BAL) angezeigt, bei der sich oft
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eine eitrige Tracheobronchitis
darstellt. In der BAL dominiert
typischerweise eine neutrophi-
le Entziindung, mikrobiologisch
imponieren vor allem unbekap-
selte Haemophilus influenzae,
Pneumokokken und Moraxella
catarrhalis.

Oft beobachtet:
Tracheomalazie

Eine kleine Studie (n=22) an
Kindern mit chronischem Hus-
ten (Median 26 Wochen Dau-
er), der auf durchschnittlich
vier Wochen Antibiotika nicht
ansprach, zeigte bronchosko-
pisch bei 41 % eine Tracheoma-
lazie, 86 % hatten neutrophile
Atemwegsentziindung und 57 %
den Nachweis von unbekapsel-
tem H. influenzae in der BAL.
In der Bildgebung (HRCT) erga-
ben sich nur unspezifische Ver-
anderungen; eine intravenose
betalaktamasestabile Antibio-
tikatherapie (Median 12 Tage)
fihrte zu kompletter Aushei-
lung (Goyal et al 2016).

Die oft beobachtete Tracheo-
malazie kann primar oder Fol-
ge des mechanisch belasten-
den Hustens sein, wahrend bis
auf eine verminderte alveo-
lare Phagozytose meist keine
systemische oder lokale Ab-
wehrschwache besteht. Viel-
mehr lasst sich immunologisch
eine aktivierte angeborene Im-
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Abb.1: 563 Kinder mit chronischem Husten wurden in einer umfangreichen tirkischen Arbeit untersucht.
Die Tabelle zeigt exemplarisch den Vorgehensalgorithmus und die Ergebnisse (Gedik et al 2015).

munitat mit vermehrter Gen-
expression des Interleukin-1p-
Signalweges nachweisen. Auch
hier ist es schwierig, zwischen
Ursache und Auswirkung des
chronisch entzindlichen Ge-
schehens zu differenzieren.
Nach heutiger Vorstellung sind
die PBB und Nicht-CF-Bron-
chiektasen zwei Seiten eines
Krankheitsspektrums eitriger
Lungenerkrankungen, so dass
eine langfristige kinderpneumo-
logische Begleitung von padia-
trischen Patienten mit chronisch
feuchtem Husten notwendig er-
scheint (Chang AB et al 2016).

Die haufigsten der insgesamt
seltenen, eitrigen Lungener-
krankungen sind Empyeme, Lun-
genabszess, Bronchiektasen und
die nekrotisierende Pneumonie.
Wahrend in der Vergangenheit
der Begriff ,chronisch eitrige
Lungenerkrankung” vornehm-
lich im Kontext von Bronchiek-
tasen verwendet wurde, ist die
protrahierte bakterielle Bron-
chitis als chronisch eitrige Lun-

generkrankung des Kindesalters
in den letzten Jahren zuneh-
mend ins Bewusstsein gertickt,
mit einer epidemiologisch deut-
lich groBeren Rolle als die o0.g.,
haufig sekundaren Entitaten. Be-
kanntlich kommt es bei starken
Entziindungsreaktionen, die am
haufigsten im Rahmen von In-
fektionen auftreten, zu Neutro-
phileneinstrom und Apoptose,
gefolgt von mikrobiellem Abrau-
men und oftmals nachfolgender
Nekrose des Gewebes, wobei
der eigentliche Eiter vor allem
aus abgestorbenen Leukozyten
besteht (Redding 2017). Tabel-
le 1 zeigt Mechanismen vermin-
derter tracheobronchialer Clea-
rance und eitriger Lungener-
krankungen bei Kindern.

Da in der Vergangenheit bei Kin-
dern mit chronischem Husten
nur punktuell Erregersuche be-
trieben wurde, sind chronisch
eitrige  Lungenerkrankungen
vermutlich untererfasst wor-
den. Eine grofe tiirkische Ar-
beit untersuchte 563 Kinder mit

chronischem Husten; Abb.1 zeigt
exemplarisch den Vorgehens-
algorithmus und die Ergebnisse
(Gedik 2015).

Gefahr der chronisch
eitrigen Lungenerkrankung

Unerkannt und/oder unterbe-
handelt geht die protrahierte
bakterielle Bronchitis oft in die
chronisch suppurative Lun-
generkrankung (chronisch sup-
purative lung disease, CSLD)
oder Bronchiektasie tiber, wo-
bei die hochste Krankheits-
last diesbezliglich in nicht-in-
dustrialisierten Landern be-
steht. Hier wie auch anderswo
sind vor allem unterprivilegier-
te Bevolkerungsschichten wie
beispielsweise indigine Popu-
lationen betroffen. Da sich die
klinischen und pathophysio-
logischen Merkmale von PBB,
chronisch suppurativer Lun-
generkrankung und Bronchiek-
tasie wie chronischer feuchter
Husten, verminderte mukozili-
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are Clearance, endobronchiale
bakterielle Infektion und neu-
trophile Atemwegsentziindung
haufig ahneln bzw. iberschnei-
den, sind die prophylaktischen
und therapeutischen Ansat-
ze &hnlich (Verhagen 2015). Es
existieren schon Empfehlungen
zum Vorgehen bei PBB (z.B.
Riedler 2015). Die Arbeitsgrup-
pe Infektiologie/Tbc in der GPP
hat es sich zum Ziel gesetzt, fiir
die PBB ein auf aktueller Evi-
denz beruhendes Protokoll zum
diagnostischen und therapeu-
tischen Vorgehen zu entwickeln.
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Aus der AG Kinderbronchoskopie (Sprecher: Prof. Dr. med. Thomas Nicolai, Miinchen)

Die AG Kinderbronchoskopie

schaut in die Zukunft

Thomas Nicolai, Dr. von Haunersches Kinderspital, Miinchen, Dirk Schramm, Universitétskinderklinik Disseldorf

Auf der Jahrestagung der GPP in
Essen 2017 konnten wir wieder
Bronchoskopiekurse fiir Anfan-
ger und Fortgeschrittene anbie-
ten. Durch den Einsatz der neu
entwickelten Intubationsphan-
tome einerseits und ein neues

Kurskonzept mit deutlich er-
weitertem praktischen Anteil
andererseits war der Hands-
On-Kurs ein groBler Erfolg. An
funf Arbeitsplatzen lernten die
Teilnehmer den Umgang mit
den flexiblen Bronchoskopen
sowie im Fortgeschrittenen-
kurs mit den starren Endosko-
pen. Ein besonderes Highlight
war eine praparierte Ferkel-
lunge. So bot sich den Teilneh-
mern die Moglichkeit, die Bron-
choskopie sehr realitatsgetreu

und anschaulich zu liben sowie
verschiedene Fremdkorper zu
bergen oder Biopsien durchzu-
flihren. Mit einem ahnlich erfolg-
versprechenden Konzept freuen
wir uns auf die 40. Jahrestagung
in Wien.

Initiative zur Qualitat
von Bronchoskopiekursen

Was macht eigentlich einen
guten Bronchoskopiekurs aus?
Wie lasst sich die Qualitat auch
nachhaltig messen, sichern und
verbessern? Mit diesen und dhn-
lichen Fragen beschaftigt sich
die AG seit vielen Jahren. Zu-
letzt prasentierte Thomas Nico-
lai hierzu eindriicklich die Studi-
energebnisse der Miinchener In-
terobserver-Variabilitats-Studie

auf der Jahrestagung in Dres-
den. Bei diesem Thema stellen
sich viele grundsatzliche Fra-
gen, wie z.B. ob der padiatrische
Bronchoskopiekurs zertifiziert
werden kann oder muss oder
ob er fester Bestandteil der kin-

Highlight des Broncho-
skopiekurses bei der
GPP-Tagung in Essen
war ein Arbeitsplatz mit
einer préparierten Fer-
kellunge. Die Teilnehmer
hatten so die Méglich-
keit, die Bronchoskopie
sehr realitdtsgetreu zu
Uben, Fremdkérper zu
bergen und Biopsien
durchzufiihren.

derpneumologischen Weiterbil-
dung werden soll. Bereits 2011
wurde von der Deutschen Ge-
sellschaft fiir Pneumologie und
Beatmungsmedizin eine Emp-
fehlung zu Trainingskursen in
der Bronchoskopie veroffent-
licht. Diese Empfehlung bein-
haltete die Kursdidaktik, Inhalte
und Umfang sowie die Qualifika-
tionen der Tutoren. Die Initiative
fur eine ahnliche padiatrische
Empfehlung wurde auf der Jah-
restagung in Essen schlieB3-
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lich von Jirg Hammer und Dirk
Schramm aufgegriffen und wei-
terentwickelt. Zusatzlich wur-
den im Bronchoskopiekurs fiir
Anfanger die Trainingserfolge
durch einen aufwendigen Be-
fundungstest vor und nach dem
Kurs ermittelt; entsprechende
Auswertungen stehen noch aus.

Neue Intubationsphantome

Piinktlich zur Jahrestagung der
GPP in Essen konnte die Firma
CLA (Coburger Lehrmittelan-
stalt) die neuen kindlichen Intu-
bationsphantome bereitstellen,
mit denen an fiinf Arbeitsplatzen
die flexible und die starre Bron-
choskopie sowie diverse Verfah-
ren zum kritischen Atemweg im
Kindesalter gelehrt und geiibt
werden konnten. Vor allem fur
das Fortbestehen des Kurses
zur starren Bronchoskopie wa-
ren die Phantome ausgespro-
chen wichtig, da Ubungen mit
starren Endoskopen an den al-
teren Phantomen praktisch un-
mdglich waren. Uber zwei Jah-
re hatten sich Thomas Nicolai
und Bernd Hinrichs stellvertre-
tend fiir die AG auBerordentlich
bei der Neuentwicklung dieser
neuen Phantome eingebracht.
Das Ergebnis war liberragend,
die Resonanz von allen Tutoren
und Teilnehmern beider Kurse
ausnahmslos gut. Aus diesem
Grund hat die AG Kinderbron-
choskopie im Mai 2017 die Be-



schaffung eigener Intubations-
phantome beantragt, um in Zu-
kunft samtliche Kurse der Ge-
sellschaft mit den neuen Mo-
dellen durchfiihren zu konnen.

OPS 1-943.0

Das zahe Ringen um eine Er-
los-relevante  Komplexziffer
zeigt zwar Teilerfolge, jedoch
scheint die , Schlacht” noch lan-
ge nicht gewonnen. Seit Som-
mer 2017 liegen nun die Da-
ten aus 2015 vor, dem Jahr, in
dem wir die Mitglieder der GPP
baten, die Ziffer bewusst und so
oft wie maglich zu kodieren. So-
mit wurde 2015 die OPS 1-943
in Deutschland 484 mal codiert.
90% davon fielen auf die OPS
1-943.0 (ohne CT, ohne Biopsie).
An der Medizinischen Hochschu-
le Hannover wird diese Ziffer am
hiufigsten erbracht (189 Félle),
was in etwa den Zahlen aus den
Vorjahren entspricht. Bundes-
weit wird sie allerdings leider
noch zu selten kodiert. Und da
die MHH zurzeit noch den ,Lo-
wenanteil” von rund 39 % tragt,
darf man daran zweifeln, dass
sich ein InEK-Antrag im Mo-
ment lohnt. Insgesamt zeigen
jedoch die Zahlen einen erfreu-
lichen Trend: Seit 2013 ist eine
stetig steigende Zahl kodierter
OPS 1-943 zu verzeichnen. Dies
spricht fir eine steigende Ko-
dier-Qualitat und -Motivation. Es
bleibt spannend, wie die Zahlen
flir 2016 aussehen. Fiir die Zu-
kunft wollen wir daher unseren
Aufruf noch einmal wiederholen:
Bitte kodieren Sie die OPS, wann
immer es moglich ist!

Hands-On-Kurs fiir flexible
und starre Bronchoskopie

Auf Initiative von Jirg Hammer
und Dirk Schramm wurde im
Dezember 2017 in Basel erst-
mals ein Bronchoskopiekurs
zum kritischen kindlichen Atem-
weg angeboten. Der Kurs richte-
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te sich vor allem an Facharzte,
die beim ,schwierigen Atem-
weg"” und bei der Fremdkorper-
entfernung involviert sind und
Erfahrung in der Intubation von
Kindern mitbringen (z.B. padi-
atrische Intensivisten inkl. Neo-
natologen, padiatrische Anas-
thesisten und Kinderpneumolo-
gen). Mit einem sehr erfahrenen,
interdisziplinaren Tutoren-Team
wurden u.a. Themen aus der fle-
xiblen und starren Bronchosko-
pie wie Handling, Anatomie und
Navigation, aber auch Indika-
tionen auf der Intensivstation,
Indikationen der Kinderanas-
thesie, fiberoptische Intubation
(Maske, LMA), selektive Intuba-
tion, Tubusblocker sowie Se-
dierung und Anasthesie vermit-
telt. Der Kurs soll kiinftig zwei-
mal jahrlich stattfinden. Wei-
tere Informationen dazu finden
sich auf der Homepage: www.
pediatric-bronchoscopy.com.

ERS-Umfrage zur
Fremdkorperentfernung

Die ,Bronchology-Group” der
European Respiratory Socie-
ty (ERS) fiihrte 2012-2015 die
Befragung vieler europaischer
Zentren zur Praxis bronchosko-
pischer Verfahren im Kindesal-
ter durch. Die erhobenen Daten
spiegeln den Wandel der Tech-
nik mit zunehmender Verfligbar-
keit der flexiblen Bronchoskopie

Rre . s =

Gelungene
Innovation
dank intensiver
Mitarbeit der
AG-Sprecher:
die neu ent-
wickelten kind-
lichen Intubati-
onsphantome

wider und werden aktuell verof-
fentlicht. Gleichzeitig offenbar-
ten sich grof3e Unterschiede in
den Qualitatsstandards und
ein sehr lickenhaftes Wissen
uber entstehende Komplikati-
onen. Aus diesem Grund wurde
eine Folgestudie aufgesetzt, die
sich mit der Thematik der Pra-
ferenz, des Managements und
den entstehenden Komplikati-
onen bei Fremdkorperentfer-
nung befasst. Ein besonderer
Schwerpunkt liegt in der De-
finition moglicher Komplikati-
onen. Komplikationen, die wah-
rend bronchoskopischer Verfah-
ren entstehen, sind bislang nicht
einheitlich definiert und werden
zudem, je nach Grad der Erfah-
rung, unterschiedlich wahrge-
nommen. Die konsequente Do-
kumentation anhand einer defi-
nierten Wahrnehmungsstruktur
wiirde einen Teil einer Qualitats-
sicherung darstellen.

Die Studie startete im Mai 2017,
Zentren in Uber 55 Landern wur-
den angeschrieben und um Teil-
nahme gebeten. Die Resonanz

Soll kiinftig zweimal jéhrlich in Basel und Disseldorf angeboten wer-
den: Bronchoskopiekurs zum kritischen kindlichen Atemweg.
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war erfreulich hoch, so dass zur
Jahrestagung 2018 in Wien hof-
fentlich erste Daten prasentiert
werden konnen. Interessierte
Zentren konnen sich auch wei-
terhin bei Dirk Schramm melden.

Vorbereitung der S2-AWMF-
Leitlinie

Endlich ist von Fortschritten
bei der AWMF-Leitlinie zu be-
richten, die auf dem im Febru-
ar 2016 veroffentlichten Posi-
tionspapier zur rationalen In-
dikationsstellung und sicheren
technischen Durchfiihrung der
Kinderbronchoskopie basiert
(Monatsschrift Kinderheilkun-
de 2016. 164:218-230). Inhalt-
lich soll die Leitlinie sich haupt-
sachlich den Kernaussagen
des Positionspapiers widmen
und sich als Handlungsemp-
fehlung verstehen. Ein durch-
aus schwieriges Thema, da es
zu den Themen viele publizierte
Erfahrungsberichte, jedoch we-
nig prospektive Studien gibt. Zu-
satzlich befindet sich die padi-
atrische Bronchoskopie seit vie-
len Jahren in einem technischen
Wandel, was sich an der Verfiig-
barkeit und dem Einsatzgebiet
flexibler Gerate in den oben zi-
tierten Studien gezeigt hat.

Korrespondenzadresse:

Prof. Dr. med. Thomas Nicolai
Kinderklinik und Poliklinik im
Dr. von Haunerschen Kinder-
spital der LMU M(inchen,
Lindwurmstr. 4,

80337 Miinchen

E-Mail: Thomas.Nicolai@
med.uni-muenchen.de



Aus der AG Lungenfunktion (Sprecherin: PD Dr. med. Christiane Lex, Gottingen)

Lungenfunktions-
Referenzwerte: Neuigkeiten und
Zukunftsperspektiven

Jakob Usemann, Universitéts-Kinderspital beider Basel (UKBB),
Ulrich Umpfenbach, Kinderpneumologische Praxis Viersen,
Christiane Lex, Zentrum Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Universitdtsmedizin Géttingen

Vor ca. finf Jahren wurden von
der Global Lung Initiative (GLI)
multiethnische Normwert-Glei-
chungen fiir die Spirometrie pu-
bliziert, die erstmals vom Klein-
kind bis zum hohen Erwachse-
nenalter reichten (1). Als Be-
rechnungsgrundlage dienten
Daten von ca. 75.000 gesunden
Nichtrauchern im Alter zwi-
schen 3 und 95 Jahren. Im Ver-
gleich zu den ,alten” Sollwerten
von Polgar, Zapletal und Knud-
son zeigten sich bei GLI Unter-
schiede im Median von -6.5%
bis 4.5% (2). Am 18. Geburts-
tag der Patienten wurden so-
gar Spriinge bis zu 38% ver-
zeichnet, wenn die Ergebnisse
der Spirometrie auf die bisher
vorherrschenden Europdische-
Gesellschaft-flir-Kohle-und-
Stahl-(EGKS)-Sollwerte fiir Er-
wachsene bezogen wurden (3).
Eine eigene Vergleichsanalyse
anhand eines deutschen und
osterreichischen Kollektivs von
Kindern und Jugendlichen mit
Asthma bronchiale und zysti-
scher Fibrose ergab ebenfalls
erhebliche Unterschiede in der
Interpretation von Lungenfunk-
tionen (4).

Unsere Arbeitsgruppe berich-
tete sowohl in den Zeitschrif-

ten zur Jahrestagung als auch
in Lungenfunktionsseminaren
mehrfach Gber Details zu die-
sem Thema. Mittlerweile wur-
den die neuen GLI-Normwerte-
gleichungen im GPP-Gebiet von
allen namhaften Lungenfunkti-
onsgerateherstellern zumindest
in die neuen Produkte integriert.
Die QM-AG des Berufsver-
bandes der niedergelassenen
Kinderpneumologen Deutsch-
lands (BAPP e.V.) erstellte ein
ausfihrliches Instruktionsma-
nual zur Implementierung und
Nutzung der GLI-Werte (Auto-
ren M. Dahlheim und U. Ump-
fenbach) und verteilte es an alle
Mitglieder, um die neuen Stan-
dards flachendeckend in allen
Praxen zu implementieren und
dafir zu werben. Inwieweit die
neuen Normwertegleichungen
aktuell tatsachlich bereits im
Alltag verwendet werden, war
zunachst unklar.

Aktuelle Befragung zur
Nutzung der GLI-Werte

Im Sommer 2017 fiihrte die
BAPP unter ihren 243 Mitglie-
dern, niedergelassenen Kin-
derpneumologen in Deutsch-
land, eine aktuelle Befragung

mittels Fragebdgen (Monkey
Survey) zu verschiedenen The-
men, u.a. zur Anwendung der
aktuellen Normwerte durch.
Die Ricklaufquote betrug 75 %.
Die Auswertung ergab, dass ca.
60% der Praxen inzwischen
eine  Softwareaktualisierung
auf die GLI-Werte durchge-
fihrt haben und damit die neu-
en Normwerte regelmaBig an-
wenden. Diese Zahl werten wir
als positiv, vor allem vor dem
Hintergrund, dass je nach Alter
der Bodyplethysmographen und
nicht automatisch gegebener
Kompatibilitat investiert werden
muss. Eine Umstellung auf GLI-
Normwerte bedeutet teilweise
erhebliche Kosten und ggf. die
Notwendigkeit der Anschaf-
fung eines neuen Bodys. Auch
in Hinblick auf die bundesweit
von den Landes-KVen sehr un-
terschiedlich geregelten Hono-
rarbedingungen ist es verstand-
lich, dass eine entsprechende
Umstellung nicht sehr kurzfri-
stig erreichbar ist.

Neue GLI-Referenzwerte fiir
die Diffusionskapazitat

Erfreulicherweise sind von der
GLI vor kurzem neue interna-
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tionale Referenzwerte fiir den
Kohlenmonoxid-Transferfaktor
(TLCO) verdffentlicht worden (5).
Seitens der GPP war Winfried
Baden aus Tiubingen Mitglied
der GLI-Studiengruppe.

Der Parameter TLCO misst die
Diffusionskapazitat der Lunge
und wird als diagnostischer und
Verlaufsparameter eingesetzt.
Bisher fehlten TLCO-Referenz-
werte von groBen Populationen,
insbesondere Werte bei Kindern
waren kaum erhoben (6,7).

Die neu erhobenen Referenz-
werte stammen aus 19 Zen-
tren weltweit und basieren auf
>12.000 Messungen von gesun-
den, nicht rauchenden Proban-
den im Alter von 4 bis 91 Jah-
ren, primar kaukasischen Ur-
sprungs. Die Autoren berichten
Referenzwerte fiir TLCO, aber
auch fiir die Kohlenmonoxid-
Aufnahme (KCO) und das alve-
olére Volumen (VA). Die GroBe
des Datensatzes erlaubt nun die
Erstellung von genaueren Re-
ferenzgleichungen. Die Qualitat
der Werte ist herausragend, da
beeinflussende Faktoren (z.B.
Messgerateraum, Korperober-
flache) in komplexen statisti-
schen Modellen beriicksich-
tigt wurden. Weiterhin ist es
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Print = Export
Si Units TLCO VA KCO
Measured 601 385 152 A
Predicted 749 467 162
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The aim of the study was to develop The Global Lung Function Initiative (GLI) all-age reference values for TL,CO. Data
from 19 centres in 14 countries were collected to define TL,CO reference values. Similar to the GLI spirometry project,
reference values were derived using the LMS method and the GAMLSS program in R. total of 12 660 TL,CO
lifetime non-smokers were submitted; 85% of the submitted data were from
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TLCO Online Calculator (http://www.ers-education.org/quidelines/global-lung-function-initiative/t/,co-tools/online-calculator.aspx)

von groflem Vorteil, dass nun
auch jingere Altersgruppen in
den Referenzwerten reprasen-
tiert sind. Hiermit wurde die Da-
tenliicke fir Referenzwerte bei
Kindern und Jugendlichen ge-
schlossen, was eine bessere
Bestimmung von Diffusionssto-
rungen auch in dieser Alters-
klasse ermoglicht.

Zukunftsaussichten:
Neue Normwerte fiir
Lungenvolumina

Die GLI erstellt aktuell Norm-
werte fur Lungenvolumina al-
ler Altersklassen. Jede Person,
Arbeitsgruppe oder nicht-kom-
merzielle Organisation, die Lun-
genfunktionsdaten gesammelt
hat, kann Mitglied des GLI-Netz-
werkes werden. Voraussetzung
ist, dass Daten von mindes-
tens 50 Teilnehmern inklusive
demographischen und anthro-
pometrischen Angaben (Alter,
Geschlecht, KorpergroBe etc.)

eingegeben werden. Des Wei-
teren sind das Einverstandnis
der Teilnehmer bzw. ihrer Er-
ziehungsberechtigten und die
positive Bewertung einer Ethik-
kommission zum Teilen der Da-
ten im GLI-Netzwerk notwen-
dig. Die Einverstandnisse kon-
nen auch im Nachhinein einge-
holt werden, wenn sie bei Erhe-
bung der Daten, z.B. bei Durch-
filhrung einer anderen Studie,
nicht vorlagen. Details und ein
Anmeldeformular zur Teilnah-
me an dem Projekt sind un-
ter http://www.ers-education.
org/guidelines/global-lung-
function-initiative/gli-network
-submit-your-data.aspx
verfligbar.

Wir fordern alle GPP-Mitglieder
zur Teilnahme an dem Projekt
auf und unterstutzen hierbei
gerne. Je mehr Werte aus dem
GPP-Gebiet stammen, umso
besser!
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Aus der AG Patientenschulung und Rehabilitation (Sprecher: Dr. med. Thomas Spindler, Wangen)

Paradigmenwechsel
bei der Rehabilitation

Thomas Spindler, Fachkliniken Wangen

Das im Dezember 2016 in
Kraft getretene Flexirenten-
gesetz eroffnet grundsatzlich
neue Dimensionen der Vernet-
zung zwischen ambulanten, kli-
nischen und rehabilitativen Ver-
sorgungsstrukturen in Deutsch-
land. Es stellt einen Paradig-
menwechsel im Bereich der pa-
diatrischen Rehabilitation dar.
Insbesondere sind zu nennen:

® Kinder- und Jugendreha wird
Pflichtleistung bei der DRV.

® Kinder- und Jugendreha wird
eigenstandig gesetzlich aus-
gestaltet.

Reha kann sowohl stationar
als auch ambulant erbracht
werden.

Die bisherige Begrenzung
der Ausgaben entfallt.

Indikationsbeschrankungen
werden aufgehoben.

Neben der spateren Er-
werbsfahigkeit wird die
Schul- und Ausbildungsfa-
higkeit als Ziel klar benannt.

Eine Begleitperson wird, al-
tersunabhangig, genehmigt,
wenn sie zur Durchfiihrung
oder fiir den Erfolg notwen-
dig ist.

® Erstmalig kann die DRV Leis-
tungen zur Nachsorge fi-
nanzieren, wenn sie zur Si-
cherung des Erfolgs einer
durchgefiuhrten Rehabilita-
tion erforderlich sind.

® Die Vierjahres-
frist entfallt bei
Kindern und Ju-

gendlichen. 10.000

U i .__—‘-\-A__
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Patienten insbeson-

dere mit Asthma
ambulant sehr gut

Kinder- und Jugendreha iiber die Deutsche Rentenversicherung

DRV-Kinder- und Jugendreha - Diagnosenentwicklung 2006-2015

Abb. 2

betreut und versorgt ist. Schwe-
re Asthmaanfalle oder gar To-
desfalle gibt es kaum noch, die
modernen  medikamentosen

Therapien haben die Lebens-
qualitat und soziale Teilhabe un-
serer Patienten mit Asthma hau-
fig nahezu normalisiert.
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Nichtsdestotrotz bleibt Asthma
eine tdgliche Herausforderung
flr den Kinder- und Jugendarzt.
Geht man von einer Haufigkeit



von etwa 7% der Kinder aus,
kommt man bei etwa 9 Millionen
Kindern und Jugendlichen unter
18 Jahren auf eine Zahl von rund
630.000 Asthmatikern.

Reha bei schwerem Asthma
- nicht genutzte Chance

Geht man weiter davon aus,
dass davon 95% durch den
niedergelassenen Kinder- und
Jugendarzt und insbesondere
Kinderpneumologen gut kon-
trolliert sind, bleiben immer
noch (iber 30.000, bei denen
dies nicht der Fall ist und die an
einem schweren, schwierigen
oder schlecht kontrollierten
Asthma leiden.

Dem stehen in dieser Alters-
gruppe nur etwa 4.000 durch-
gefiihrte RehamafBnahmen fiir
Asthma gegenuber .

Das bedeutet, dass tiber 20.000
Kindern und Jugendlichen so-
wie ihren Familien eine grof3-
artige Moglichkeit vorenthalten
wird, eine Stabilisierung ihrer
Erkrankung zu erfahren, Stor-
faktoren der Erkrankungskon-
trolle zu evaluieren und eine
normale soziale Teilhabe zu er-
reichen. Dies mit einer im Ver-
gleich zu medikamentoser The-
rapie mit Biologicals bei schwe-
rem Asthma oder anderen al-
lergischen Erkrankungen preis-
werten Mafinahme. Sowie vor
dem Hintergrund, dass, wie in
der KIGGS-Studie gezeigt, gera-
de Kinder und Jugendliche aus
sozial schwierigen Verhaltnis-
sen ein hohes Risiko fur einen
schweren Verlauf der Erkran-
kung haben - und genau diese
Kinder und ihre Familien signi-
fikant weniger ambulante Ange-
bote annehmen.

Dies ist die Domane der statio-
naren Rehabilitation, ebenso wie
die Betreuung von Familien mit
Migrationshintergrund und die
Behandlung von Patienten mit
mehrfachen Diagnosen.

Insbesondere Kinder und Ju-
gendliche mit erheblichen
Schulfehlzeiten konnen vom
regelhaften zusatzlichen Schul-
und Forderangebot der Rehakli-
niken profitieren. Neben der
Aufarbeitung von Lerndefizi-
ten ist hier auch in vielen Fallen
eine Reintegration in den regel-
maBigen Schulalltag zu nennen.

Rehabilitation unterstiitzt
niedergelassene Padiater
und Kinderpneumologen

Die Ursachen fiir die mangelnde
Asthmakontrolle konnen vielfal-
tig sein und sind oft in der nor-
malen Sprechstunde mit ihrem
Zeitdruck nicht herauszufinden.
Die regelmaBigen 3-monatli-
chen Kontrollen innerhalb der
DMPs konnen immer nur eine
Momentaufnahme darstellen.
Auch gezielte Untersuchungen
in spezialisierten Praxen oder
Ambulanzen mit erweiterten
Diagnostikmaoglichkeiten fiihren
oft nicht zum Ziel. Haufig fiihrt
das Zusammenspiel multipler
Faktoren und Komorbiditaten
zu einer mangelhaften Asthma-
kontrolle, die in diesem Setting
nicht erfasst werden kann.

Vor dem Einsatz von teuren
und manchmal nicht erfolg-
reichen Therapiealternativen
wie z.B. ,Biologicals” kann hier
das multiprofessionelle Setting
einer spezialisierten Rehabilita-
tion dem niedergelassenen Kol-
legen helfen, Ursachen heraus-
zufinden und Eskalationen der
Therapie zu vermeiden. Dies in
einer alltagsnahen und kontrol-
lierten Umgebung.
Insbesondere in der Differen-
zierung der Ursachen kann die
intensive Zusammenarbeit zwi-
schen Praxen und Rehakliniken
helfen, Problembereiche zu er-
kennen.

Im Rahmen des neuen, im De-
zember 2016 in Kraft getre-
tenen Flexirentengesetzes er-

geben sich hier zusatzliche
Chancen im Bereich gemein-
samer Nachsorgeplanung und
-umsetzung, da es der Deut-
schen Rentenversicherung
(DRV) als Hauptkostentrager
erstmals ermoglicht wird, sol-
che MaBnahmen zu finanzieren.
Hier sind wir als Padiater in Pra-
xis, Spezialpraxis, Spezialam-
bulanz, Klinik und Rehabilitati-
on gemeinsam gefordert, spezi-
fische Konzepte fiir unterschied-
lichste ,Storfaktoren” einer ad-
aquaten Therapie zu entwickeln
und nicht einfach Nachsorge-
konzepte aus dem Erwachse-
nenbereich zu iibernehmen, wie
es bereits versucht wird.

Die Ursachen fiir eine schlechte
Kontrolle chronischer Erkran-
kungen bei Kindern und Ju-
gendlichen, so auch beim Asth-
ma, sind vielschichtig und un-
terscheiden sich fundamental
vom Bereich der Erwachsenen.
Zu nennen sind hier beispiel-
haft:

® Mangelnde Inhalationstech-
nik im Alltag.

® Mangelhafte Compliance ins-
besondere bei Jugendlichen.

® Mangelnde Krankheitsakzep-
tanz durch Patient oder sozi-
ales Umfeld.

@ Differentialdiagnostische
Faktoren insbesondere aus
dem Bereich funktioneller
Storungen.

® Triggerfaktoren aus dem
hauslichen Umfeld.

Rehabilitation bietet hier einen
einmaligen, alltagsnahen, fach-
lich qualifizierten und interdis-
ziplinaren Rahmen, um all diese
Faktoren in einem geschitzten
und strukturierten Setting zu
evaluieren. Zusatzlich begleitet
von evaluierter und qualitatsge-
sicherter Schulung.

Voraussetzung hierfur ist aller-
dings die Zusammenarbeit zwi-
schen Klinik und Zuweiser mit
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Besprechung der individuellen
Ziele. Genauso wichtig ist die Si-
cherung der Nachhaltigkeit am
Wohnort. Hier bestanden bis-
her wenig gesetzliche Moglich-
keiten einer finanzierten Verste-
tigung und nachhaltigen Umset-
zung des in der Reha Erreichten
durch den Reha-Kostentrager.

Ambulante Rehabilitation
bei Kindern und Jugend-
lichen jetzt maglich - Ist sie
auch sinnvoll umsetzbar?

Mit dem Flexirentengesetz ist
es den Kostentragern maglich,
auch ambulante Rehabilitati-
onsmafBnahmen zu finanzieren.
Dies ist sicherlich eine Heraus-
forderung sowohl fiir die Fami-
lien als auch fiir die , Anbieter".
Voraussetzung ist die Erfiillung
aller Vorgaben und Inhalte ei-
ner stationaren Rehabilitation
in einem definierten Zeitraum.
Ob es genligend Fallzahlen pro
Indikation und Altersgruppe
gibt, ob es Anbieter auBlerhalb
der jetzt schon existierenden
Klinken gibt und ob es den El-
tern und vor allem den Kin-
dern sowohl zeitlich als auch
logistisch zumutbar ist, neben
Schule und Alltag den aufwan-
digen Inhalt einer ambulanten
Reha zu bewaltigen, wird die
Zukunft zeigen. Die Kliniken zu-
mindest erarbeiten derzeit ent-
sprechende Angebote.

Erstmals Moglichkeit der
finanzierten Nachsorge
nach der Reha

Durch Vernetzung bereits vor-
handener Strukturen in der Pa-
diatrie und Entwicklung neuer
Modelle der Nachsorge kann so
erstmals eine wirklich funktio-
nierende und finanzierte Reha-
bilitationskette unter allen me-
dizinisch-sozialen und padago-
gischen Versorgungsstrukturen
entstehen.



Dies wird insbesondere dadurch
ermoglicht, dass im Rahmen
des neuen Gesetzes die Alters-
grenze fiir Begleitpersonen fak-
tisch entfallen ist, da diese nur
noch nach medizinisch-pada-
gogischer oder sozialer Notwe-
nigkeit genehmigt werden. Hier-
durch wird die Einbindung des
sozialen Umfelds der Familie in
die Rehabilitation auch bei al-
teren Schulkindern grundsatz-
lich erleichtert und somit ein
grofer Schritt in Richtung Nach-
haltigkeit ermaoglicht.

Enge Kommunikation ist
unverzichtbar

Zentral ist die enge Kommu-
nikation zwischen niederge-
lassenem Kollegen und Klinik
bei der Rehavorbereitung mit
klaren Auftragen und Zielset-
zungen, die auch mit den Fa-
milien kommuniziert werden
sollten. Im Weiteren ist der
enge Austausch wahrend der
Rehabilitation sinnvoll. Nicht
nur um den Kollegen am Hei-
matort oder die Ambulanz auf
dem Laufenden zu halten, son-
dern auch um die jetzt mog-
liche Nachsorge nach den indi-
viduellen Moglichkeiten am Hei-
matort abzusprechen und zu or-
ganisieren. Zu diesen Maoglich-
keiten zahlen beispielsweise:

® Definierte und terminierte
Kontrolltermine beim Kin-
der- und Jugendarzt nach
der Reha.

® Ambulante Schulungsteams
zur  Nachschulung oder
Schulung der Nicht-Begleit-
personen.

® Sportvereine am Heimatort.

® Organisation sozialpadago-
gischer Hilfsangebote.

® Nachsorgevereine wie z.B.
.Bunter Kreis".

® Einbindung von Strukturen
der Jugend- und Familien-
hilfe.

® Heimatschulen und sonder-
padagogische Beratungs-
stellen.

® Sozialpadiatrische Zentren.
® Frihforderstellen.
® Friihe Hilfen.

® Ambulante Kinderkranken-
pflege.

Diese Institutionen und Struk-
turen existieren, arbeiten bisher
aber wenig vernetzt mit der Re-
habilitation. Hier missen in Zu-
sammenarbeit mit den Kosten-
tragern DRV und GKV struktu-
rierte und ausreichend finan-
zierte Modelle in Zusammenar-
beit mit den padiatrischen Be-
rufs- und Fachgesellschaften
entwickelt werden.
Problematisch in Bezug auf die
Finanzierung ist allerdings die
Zustandigkeit unterschiedlicher
Sozialgesetzbicher fiir die je-
weiligen Module der Nachsor-
ge. Hier zeichnen sich bereits
in den ersten Besprechungen
politische und strukturelle Ver-
werfungen ab, die wahrschein-
lich nur unburokratisch gelost
werden konnen.

Vernetzung
rettet Lebenslaufe

Gerade bei der Gruppe der
schwer betroffenen Asthmapa-
tienten — wie auch bei ande-
ren chronischen Erkrankungen
- konnen so individuelle Hilfe-
strukturen entstehen, die Teil-
habe in allen Bereichen sichern,
Schule und Ausbildung ermagli-
chen, Medikamente reduzieren,
Morbiditat und Mortalitat sen-
ken und somit unseren Kindern
und Jugendlichen eine normale
Zukunft sichern.

Qualitat der Kliniken
muss gesichert
und transparent sein

Voraussetzung neben diesen
neuen Moglichkeiten ist die ge-

sicherte Qualitat der Rehaein-
richtungen, welche Uber die
Kostentrager regelmaBig (iber-
wacht wird. Hier gilt klar die
Devise: Medizinische und reha-
bilitative Qualitat geht vor Er-
holungs- und Klimaaspekten.
Bei chronischen Atemwegser-
krankungen wie dem schwe-
ren Asthma bronchiale sind
bestimmte Strukturen sowohl
personell als auch apparativ
unabdingbar, um eine sinnvolle
Rehabilitation zu ermaglichen.
Hier sind zu nennen:

® Qualifizierte arztliche Lei-
tung auf Chef- und Ober-
arztebene (Kinderpneumo-
loge, Allergologe).

® Lungenfunktionsdiagnostik
inklusive Bodyplethysmo-
graphie, Belastungstests und
NO-Messung.

® Allergietests inklusive Pro-
vokationstestungen.

@ Notfalllabor und Blutgasana-
lyse.

® Bildgebende Verfahren, ins-
besondere Rontgen-Thorax
zumindest in Kooperation.

® Krankheitsspezifische Pflege.

® Trennung von Risikopati-
enten nach Keimspektrum.

® Monitoring von Vitalpara-
metern und Moglichkeit der
Sauerstoffgabe.

® Atemphysiotherapie.

® Korperliches Leistungs- und
Krafttraining im Rahmen ei-
ner Sporttherapie.

® Ernahrungsberatung und

-therapie.

® Psychologische Beratung,
Psychotherapie und Famili-
enberatung.

® Standardisierte krankheits-
spezifische Patienten- und
Elternschulungen.

® Beratungen in Bezug auf Be-
ruf, Ausbildung, Finanzen
und soziale Aspekte.
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Kliniken gezielt aussuchen
und Ziele absprechen

Der zuweisende Arzt sollte vor
Initiierung einer Rehamafinah-
me individuell iberprifen, wel-
che der zahlreichen Einrich-
tungen fir die Erreichung des
einzelnen Rehaziels geeignet
ist und diese Klinik dann auch
definitiv als Wunsch im Antrag
benennen.

Hilfreich hier ist die Home-
page http://www.kinder-und-
jugendreha-im-netz.de, die ne-
ben einer Verlinkung der deut-
schen Rehakliniken fiir Kinder
und Jugendliche auch wertvolle
Hinweise auf Inhalte der Reha
und Tipps zur Antragsstellung
beinhaltet. AuBerdem besteht
hier die Sicherheit, dass die
aufgefihrten Kliniken tatsach-
lich Rehabilitation durchfiihren
und so die Kinder nicht in einer
flir schweres Asthma sicherlich
nicht geeigneten ,Mutter-Kind-
Kurklinik” landen.

Zusammenfassung

Stationare Rehabilitation ist
ein integraler Bestandteil der
Versorgung unserer chronisch
kranken Kinder. Sie bietet ge-
rade bei komplexen Fallen wie
z.B. dem schweren/schwierigen
Asthma eine einzigartige Mog-
lichkeit der strukturierten Auf-
arbeitung der Problematik in
einem geschutzten und fach-
lich qualifizierten multiprofes-
sionellen Umfeld. Maglich wird
dies nur durch einen intensiven
Austausch mit den niederge-
lassenen Kollegen und ent-
sprechende Kommunikation
der Ziele.

Das neue Flexirentengesetz er-
moglicht jetzt zusatzlich den
Aufbau ambulanter Reha- und
Nachsorgestrukturen zur Siche-
rung der Nachhaltigkeit des Er-
folges auf den verschiedensten
Ebenen. Strukturierte und aus-



reichend finanzierte Modelle
missen gemeinsam erarbeitet
werden.

Gerade bei den Patienten, die
trotz leitliniengerechter Asth-
matherapie und trotz regelma-
Biger DMP-Teilnahme weiter-
hin schlecht kontrolliert sind,
kann eine Rehabilitation neue
Wege aufzeigen, Problembe-
reiche erkennen und Weichen
stellen, die jetzt auch nach der
Rehabilitation finanziert wer-
den konnen.

So kdnnen wir unseren schwer
betroffenen Kindern, Jugend-
lichen und deren Familien neue
Perspektiven geben - sowohl
medizinisch als auch sozial,
schulisch und psychisch.
Voraussetzung hierfur ist aber,
dass die Kollegen im niederge-
lassenen Bereich oder den Spe-
zialambulanzen diese Chance
erkennen und entsprechende
Antrage stellen.

Weiterfiihrende Literatur/Links:

http://www.kinder-und-
jugendreha-im-netz.de

Nationale Versorgungsleitlinie
Asthma Bronchiale der AWMF
(Neuflage 2018 in Arbeit)

Literatur beim Verfasser

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Thomas Spindler,
Fachkliniken Wangen,

Am Vogelherd 14,

88239 Wangen

E-Mail: Thomas.spindler@wz-
kliniken.de
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Asthmaschulung -
aktueller Stand und Ausblick

Gerd Schauerte, CJD Berchtesgaden

Asthmaschulungsteilnehmer 1992 - 2014

Asthmaschulungen sind in
Deutschland fester Bestand-
teil der medizinischen Versor-
gung von Kindern und Jugend-
lichen mit Asthma bronchiale.
Seit lber 20 Jahren existiert
die Arbeitsgemeinschaft Asth-
maschulung im Kindes- und
Jugendalter e. V., die die Stan-
dardisierung und Vergiitung der
Asthmaschulung in Kooperation
mit der GPP vorangetrieben und
verwirklicht hat.

Aktueller Stand

In Deutschland werden Asth-
maschulungen bei Kindern und
Jugendlichen mit Asthma bron-
chiale seit Mitte der 80er Jahre
durchgefiihrt. In kontrollierten
Studien konnte in den 90er Jah-
ren (Szczepanski 1996, Scholtz
1996, Szczepanski 1998) die
Wirksamkeit der Asthmaschu-
lung gezeigt werden. In An-
wendungsstudien  (Lob-Cor-
zilius 1997, Petermann 1999)
zeigte sich diese unverandert
bei groBen Fallzahlen. Interna-
tionale Metaanalysen (Guevara
2003, Coffman 2008, Boyd 2009)
bestatigten diese Effekte und
zeigten eine

® Verbesserung der Lungen-
funktion,

® Reduktion der Schulfehl-
zeiten,

® Verbesserung der korper-
lichen Aktivitat,

® reduzierte nachtliche Asth-
maanfalle,
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@® reduzierte Krankenhausauf-
enthalte,

® reduzierte Notfallambulanz-
Besuche.

Einen Einblick in die Asthma-
schulung findet man z.B. in
einem Video auf der Homepage
der AG Asthmaschulung (www.
asthmaschulung.de). Sie wen-
det sich immer an das asthma-
kranke Kind und dessen Eltern
bzw. andere enge Bezugsper-
sonen. Die Evaluation fir die
Schulung von Eltern asthmakr-
anker Kinder unterhalb des 5.
Lebensjahres erfolgte im Jahr
2010 mit ebenfalls positiven Ef-
fekten, u.a. Reduktion der Not-
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fallbehandlungen. (Szczepanski
2010). In Deutschland wurde
durch die AG Asthmaschulung
auf Grundlage von Konsensus-
vereinbarungen der 90er Jahre
am 03.02.2001 das erste Qua-
litatsmanagement-Handbuch

verabschiedet. Dies legt einen
bundesweit einheitlichen Quali-
tatsstandard fir die Durchfuh-
rung von Asthmaschulungen
im Kindes- und Jugendalter
fest. Aufgrund dieses Qualitats-
standards konnten zunachst ei-
nige landesweite Vertrage mit
einzelnen Krankenkassen zur
Durchfiihrung von ambulanten
Asthmaschulungen geschlos-



sen werden. Im Rahmen der
Rehabilitation sind Asthmaschu-
lungen seit dieser Zeit ebenfalls
ein fester Bestandteil. Durch
die 11. Anderungen der Risiko-
strukturausgleichsverordnung
(veroffentlicht am 22.12.2004
im Bundesgesetzblatt: BGBL.I
2004, Nr. 73, S. 3722) wurde
die Grundlage fiir ein Disease-
Management-Programm (DMP)
Asthma bronchiale/COPD (Er-
wachsene und Kinder) geschaf-
fen; ein wichtiger Bestandteil:
die Asthmaschulung. Vertrage
wurden in Kooperation mit der
Kassenarztlichen Vereinigung
des jeweiligen Bundeslandes
mit den Krankenkassen ge-
schlossen. Eine Einschreibung
in das DMP Asthma/COPD ist
aktuell nur fir Kinder ab dem 5.
Lebensjahr moglich.

Allerdings wurde in der Sitzung
des Gemeinsamen Bundesaus-
schusses (GBA) vom 17.11.2017
der Weg frei gemacht fir eine
DMP-Teilnahme von 2-4-jah-
rigen Kindern. Dies wird sich in
Vertragen mit den Krankenkas-
sen voraussichtlich erstim Jahr
2019 wiederfinden. Als erstes
Bundesland wurde ein DMP-
Vertrag flir Asthma bronchiale
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und COPD im April 2006 in Bay-
ern verabschiedet.

Im ambulanten Bereich ist so-
mit in der Regel die Teilnahme
am DMP Asthma Vorausset-
zung, um an einer Asthmaschu-
lung teilnehmen zu konnen. Die
DMP-Evaluationsdaten werden
nur auf Landerebene nach un-
terschiedlichen Kriterien aus-
gewertet. Wenn man die offent-
lich zuganglichen Daten beziig-
lich des DMP Asthma bei Kin-
dern und Jugendlichen zusam-
menfasst (Schauerte 2017),
zeigt sich, dass die Anzahl der
teilnehmenden Kinder und Ju-
gendlichen in den letzten Jahren
leicht ricklaufig ist. Nur etwa
26% der asthmakranken Kin-
der und Jugendlichen nehmen
an einem DMP Asthma teil. Da-
bei gibt es bei den KV-Bezirken
Unterschiede in der Teilnahme-
quote zwischen 14% und 40%.
Mit der Teilnahme des Kindes
am DMP wird somit eine Re-
finanzierung der Asthmaschu-
lung erreicht. Von den ersten
Asthmaschulungen in Deutsch-
land Mitte der 80er Jahre bis zur
verlasslichen Verglitung sind
also insgesamt 20 Jahre ver-
gangen.
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Werden auch Sie ein

Das  Qualitatsmanagement-
Handbuch der AG Asthmaschu-
lung ist Bestandteil aller DMP-
Asthmavertrage (aktuell ist die
4. Auflage aus dem Jahr 2013),
ebenso wie die Initialstudien
aus den Jahren 1996 und 1998
(s.0.).

Das jeweils aktuelle Qualitats-
management-Handbuch muss
vom Bundesversicherungsamt
akkreditiert werden, inwieweit
es den Richtlinien innerhalb des
DMP Asthma/COPD entspricht.
Gravierende strukturelle An-
derungen (z.B. Verkiirzung der
Schulungsdauer) erhohen das
Risiko einer abgelehnten Ak-
kreditierung mit Verlust der Fi-
nanzierung.

Die Anzahl von geschulten Kin-
der und deren Familien wur-
de seit 1992 sporadisch in zum
Teil mehrjahrigen Abstanden
erhoben. Seit 2014 erfolgt dies
jahrlich elektronisch Gber die
Homepage der AG Asthmaschu-
lung. Fir das Jahr 2014 wurde
eine Riicklaufquote von 90 % er-
reicht. Beziiglich der Schulungs-
zahlen 2015 lag der Riicklauf
bei lediglich 66 %. Fir das Jahr
2016 ist ein Abschluss noch
nicht erreicht. Wenn man die

ENTDECKAIR!

WL www.pariboy.de/entdeckair

verlasslichen Zahlen zwischen
1992 und 2014 betrachtet, ge-
trennt nach ambulanter Schu-
lung, stationarer Schulung und
Schulung in der Rehabilitation
zeigt sich (s. Abb. 1) ein Anstieg
in der Gesamtschulungszahl
kontinuierlich bis ins Jahr 2010.
Von 2010 bis 2014 kommt es zu
einem Ruckgang der Schulungs-
zahlen im Bereich der Rehabi-
litation (Riickgang der Anzahl
der Kinder mit Asthma bronchi-
ale in der Rehabilitation). Insge-
samt wurde im Jahr 2014 bei
gut 13.900 Kindern und deren
Familien eine Asthmaschulung
durchgefihrt.

Fir das Jahr 2016 wurde bis-
lang (Stand August 2017) eine
Ricklaufquote von 79% er-
reicht. Hier scheint sich eine Re-
duktion in den insgesamt durch-
geflihrten Asthmaschulungen
auf ca. 11.000 Schulungen pro
Jahr abzuzeichnen. Dabei ergibt
sich dieser Riickgang in ahn-
lichem AusmaB in der Rehabi-
litation wie im ambulanten Be-
reich. Wenn man laut der KiGGS-
Studie (Schlaud 2007) von einer
arztlich diagnostizierten Asth-
mahaufigkeit von ca. 5% pro
Jahrgang ausgeht, haben bei ei-

11300718
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ner durchschnittlichen Gebur-
tenrate von 700.000 Kindern pro
Jahr etwa 34.000 Kinder eines
jeden Jahrgangs ein Asthma
bronchiale. Von diesen Kindern
erhalt also ca. ein Drittel eine
Asthmaschulung. Dabei sind
die Angebote fiir Asthmaschu-
lungen mittlerweile in den alten
Bundeslandern nahezu flachen-
deckend, wahrend in den neuen
Bundeslandern gerade im land-
lichen Bereich noch Liicken be-
stehen (s. Abb. 2). Finden lassen
sich die Schulungsteams leicht
auf der Homepage der AG Asth-
maschulung unter Patienten-
schulungen.

Ausblick

Auf den jahrlich stattfindenden
Jahrestagungen der AG Asthma-
schulung wurden in den Jahren
2014 und 2015 in Workshops
Verbesserungen der Asthma-
schulung erarbeitet. Im inter-
nationalen deutschsprachigen
Austausch 2016 (Deutschland,
Osterreich, Schweiz) wurde in-
tensiv daruber diskutiert. Die-
se Anderungen werden in einer
Neuauflage des Qualitatsma-

nagement-Handbuchs zusam-
mengefihrt und dann den ak-
tuellen Rahmen fiir die Durch-
flhrung von Asthmaschulungen
darstellen. Von vielen einzelnen
sind im Folgenden die wich-
tigsten, zum Teil Ubergreifen-
den Aspekte genannt.

Medizin:

® Vereinfachung der medizi-
nischen Inhalte auf die pra-
xisrelevanten Inhalte bei
Kindern und Jugendlichen,

® weitgehende Entschlackung

der medizinischen Inhalte
bei den Eltern,

Psychologie:

® weniger Fokus auf die ,Kor-
tisonangst",

® gednderte familiare Struk-
turen beachten,

® Raum fur Psychohygiene
(Austausch), Entspannung,
Adherence,

Sport:

@ allgemeine Aktivierung von
Kindern und Jugendlichen
zum Sport enorm wichtig,

® Einbindung und Aktivierung
der Eltern,

® Methoden, um Sport ohne
Asthmabeschwerden durch-
fliihren zu konnen, nach wie
vor relevant,

Aktualisierung der
Methodik/Didaktik, z.B.:

® Gruppenarbeit,
® Arbeit an Stationen,

® Einbezug von Apps/Smart-
phone.

Die Einbindung von Pflegekraf-
ten und medizinischen Fachan-
gestellten in die Schulungs-
teams wird immer wichtiger. Sie
sind wichtige Ansprechpartner
fir die Familien. Eine gute Orga-
nisation der Schulungen ist fiir
den Erfolg unabdingbar.

Der Zeitaufwand von insgesamt
13,5 Zeitstunden ist fiir die Fa-
milien hoch, jedoch nach Riick-
meldung der Teilnehmer loh-
nenswert. Die Asthmaschulung
ist somit nicht an einem Tag
durchfiihrbar und die Struk-
turen mussen fir Familien at-
traktiv gestaltet werden. Ggf.
sollten in den Schulungsteams
gewohnte Rituale und Zeitraume
Uiberdacht und verandert und je
nach Alter an die teilnehmenden
Kinder und Jugendlichen an-
gepasst werden. So ist fiir Ju-
gendliche ein Event-Charakter
attraktiv, Schulungen miissen
ggf. auch an Wochenenden oder
wahrend der Schulferien durch-
gefiihrt werden. Praxisrau-
me sind nicht immer die erste
Wahl, andere Raumlichkeiten
fir die Schulung besser geeig-
net. Alternativ konnten Uber so-
genannte Asthma-Camps Schu-
lungen erfolgen, bei denen uber
einen gewissen Zeitraum ein at-
traktives Aktivitatsprogramm im
Vordergrund steht. Die Vorgaben
aus dem Qualitatsmanagement-
Handbuch, jedoch auch die dor-
tigen Moglichkeiten der Flexi-
bilitat missen bedacht und ge-
nutzt werden.

Bewahrt hat sich die Organisa-
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tion von Asthmaschulungen in
sogenannten Schulungsverei-
nen, in denen nicht nur eine Pra-
xis, sondern viele Praxen einge-
bunden sind, wie in Wirzburg,
Dortmund oder Nirnberg. Um
asthmakranke Kinder und ihre
Familien zu erreichen, ist es not-
wendig, die Offentlichkeitsarbeit
intensiver zu betreiben, als dies
in der Regel fur Niedergelas-
sene Ublich ist. Hierbei miissen
selbstverstandlich die Regeln
des Standesrechts eingehalten
werden.

Fazit

Seit fast zehn Jahren besteht
die Moglichkeit, eine Asthma-
schulung finanziell abgesichert
durchzufiihren. Die gednderten
Lebensbedingungen der Fami-
lien verlangen von den Schu-
lungsteams jedoch Flexibili-
tat mit stetigen Veranderungen
und Anpassungen. Dies bezieht
sich nicht nur auf die Inhalte,
sondern auch auf die Struk-
turen. Veranderungen miissen
regelmafig aktualisiert und im
Qualitatsmanagement-Hand-
buch niedergeschrieben wer-
den. Eine Akkreditierung durch
das Bundesversicherungsamt
ist Voraussetzung flir den Fort-
bestand der Asthmaschulung.
Aktuell wird die 5. Auflage des
Qualitatsmanagement-Hand-
buches Asthmaschulung in An-
griff genommen.

Literatur beim Verfasser

Korrespondenzadresse:

Dr. med. Gerd Schauerte

CJD Berchtesgaden,
Buchenhdéhe 46,

83471 Berchtesgaden

E-Mail: gerd.schauerte@cjd.de



Aus der AG PCD (Sprecher: Prof. Dr. med. Heymut Omran, Miinster)

Europaweite Kooperation
und enge Zusammenarbeit
mit der Patientenorganisation

Heymut Omran, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Allgemeine Padiatrie, Universitdtsklinikum MUinster

. Europaische Initiativen zur
Forderung der klinischen
Versorgung und Forschungs-
vernetzung:

EU-gefordertes COST-Projekt
BEAT-PCD: In mehreren Ar-
beitspaketen (Basic Science,
Epidemiology, Clinical Care, Cli-
nical Trials) werden zahlreiche
Forschungs- und Strukturfode-
rungsprojekte umgesetzt. Da-
riber hinaus werden edukative
Programme angeboten (Training
Schools, Short Term Scientific
Missions, Early Stage Resear-
chers). Es finden regelmaBige
europaische Treffen statt, zu-
letzt im Rahmen des ERS-Jahre-
skongresses in Mailand im Sep-
tember 2017. Das nachste BEAT-
PCD Treffen wird in Lissabon,
Portugal, vom 6. bis 9. Februar
2018 stattfinden. Infos auf der
Website erhéltlich (www.beat
pcd.org). Kontakt: Philip Latzin,
Heymut Omran und Nicolaus
Schwerk.

ERN-LUNG (European Reference
Network on Rare Respiratory
Diseases), koordiniert von TOF
Wagner, Frankfurt, ist offiziell
seit Marz 2017 am Start: Leitung
und Koordinator der ERN-LUNG
Subgruppe PCD ist Heymut Om-
ran. Ziel des Europaischen Re-
ferenznetzwerks fiir Seltene
Erkrankungen ist es, die Quali-

tat der Krankenversorgung im
Bereich der seltenen Erkran-
kungen lokal, regional, natio-
nal und international stetig zu
verbessern. Infos sind u.a. auf
den Webseiten http://www.eu-
rordis.org/european-reference-
networks und http://ern-lung.
eu/ verfligbar.

Europdisches PCD-Register
(https://www.pcdregistry.eu):
Es sind mehr als 400 Patienten
eingeschlossen aus mehre-
ren europaischen Landern. Alle
Zentren im deutschsprachigen
Raum sind eingeladen teilzu-
nehmen (Kontakt: Petra Pen-
nekamp und Heymut Omran).
Ziel ist, verlassliche Daten zur
PCD zu generieren. Jedes Zen-
trum hat Hoheit tber seine Da-
ten (data ownership), auch in
Bezug auf gemeinsame und ei-
gene Publikationen. Teilneh-
mende Zentren konnen ihre Da-
ten selbst auswerten mittels
entsprechendem Tool (Eur Re-
spir J. 2016; 47:849-59).

Die Europaische Kommission
hat 2017 ein neues Projekt be-
willigt (Registry Warehouse),
das existierende Patientenre-
gister seltener Lungenerkran-
kungen (u.a. CF, PCD, non-CF-
BE) miteinander verbinden soll,
um sowohl Datenmanagement
als auch klinische Forschung in
diesem Bereich zu verbessern.
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Der zweite PG-Kurs im Rahmen
der GPP-Tagung 2017 wurde er-
neut erfolgreich durchgefihrt
und wird weiterhin regelmaBig
angeboten. Der Schwerpunkt
lag in diesem Jahr in der prak-
tischen und technischen Durch-
fihrung der PCD-Diagnostik
(nasales NO und Hochfrequenz-
Videomikroskopie anhand von
Probanden).

Il. Vernetzung mit
der Patientenorganisation

Die Mitglieder des Medizi-
nischen Beirats des Karta-
gener-Syndrom und Primare
Ciliare Dyskinesie e.V., welcher
sich primar aus Padiatrischen
Pneumologen (vorwiegend Mit-
glieder der AG PCD der GPP)
rekrutiert, wurde um einen Er-
wachsenen-Pneumologen (Felix
Ringshausen, Hannover) und ei-
nen HNO-Arzt (Assen Koitschey,
Stuttgart) erweitert mit dem
Ziel, auch die Interessen der er-
wachsenen Patienten und den
Aspekt der oberen Atemwege
besser abzubilden. Der Beirat
trifft sich zweimal jahrlich und
unterstitzt die Patientenorga-
nisation in klinischen und wis-
senschaftlichen Fragen. Die Mit-
glieder des Beirats sind auf der
Website ersichtlich (http://www.
kartagener-syndrom.org/).

Die Finalisierung eines Konsen-
suspapiers zur Therapie der
PCD war fiir Dezember 2017
geplant. Das Manuskript ent-
stand, wie auch schon das im
Jahr 2013 veroffentlichte Dia-
gnostik-Papier, in einer Koope-
ration zwischen dem Vorstand
der Patientenorganisation und
dem Medizinischen Beirat.

Die Patientenorganisation er-
stellt derzeit mit Beratung durch
den Medizinischen Beirat eine
aktualisierte Liste von Kliniken,
die sich auf Diagnose, Therapie
und Rehabilitation der PCD spe-
zialisiert haben und uber ausrei-
chende Erfahrung auf dem Ge-
biet verfligen. Die Liste wird auf
der Website des Vereins verof-
fentlicht und soll Patienten als
Orientierungshilfe dienen.

Der nachste Patientenkongress
findet vom 27. bis 29. April 2018
in Wiesbaden statt. Arzte sind
immer willkommene Gaste. In-
formationen und Anmeldung fin-
den sich auf der Website.

ll. Diagnosestellung der PCD

Neue ERS-Guidelines for the di-
agnosis of PCD (Eur Respir J.
2017 Jan 4;49(1)): Unter Mitwir-
kung zahlreicher Mitglieder der
AG PCD wurden die neuen ERS-
Richtlinien zur PCD-Diagnostik
konsentiert.



Zwischenzeitlich wurden wei-
tere Erkrankungsgene identi-
fiziert (z.B. Hum Mutat. 2017
Aug;38(8):964-969), darunter
auch das erste X-chromoso-
mal gekoppelte Gen (Am J Hum
Genet. 2017 Jan 5;100(1):160-
168). Mittlerweile gibt es weit
mehr als 35 ursachliche Erkran-
kungsgene, die zum Teil subtile
PCD-Varianten (ohne ultrastruk-
turelle Veranderungen) verursa-
chen und ca. 70 % aller PCD-Fal-
le klaren helfen konnen.
Immunfluoreszenzmikrosko-
pische Analysen konnen PCD-
Varianten mit Zentraltubulusde-
fekten identifizieren (Hum Mu-
tat. 2017 Aug;38(8):964-969).
An der Universitatsklinik Miins-
ter werden genetische Studien
sowie eine vollstandige Panel-
diagnostik (abrechenbar mit La-
boriiberweisungsschein) ange-
boten. Kontakt: Heymut Omran.

IV. Preise und
Auszeichnungen

Der Manes-Kartagener-Preis
wurde vom ,Kartagener Syn-
drom und Primare Ciliare Dys-
kinesie e.V." ausgeschrieben.
Er dient der Auszeichnung und
Forderung von Wissenschaft-
lern/Wissenschaftlerinnen, die
auf dem Gebiet der Primaren
Cilidren Dyskinesie (PCD) ar-
beiten. Der Manes-Kartagener-
Preis ging 2017 im Rahmen der
GPP-Tagung in Essen an Dr.
Myrofora Goutaki, Bern, fiir ihre
Arbeit ,The international PCD
Cohort. Methods and first re-
sults” (Eur Respir J. 2017 Jan
4;49(1)).

Korrespondenzadresse:

Prof. Dr. med. Heymut Omran
Kilinik fir Kinder- und
Jugendmedizin — Allgemeine
Pédiatrie, Universitétsklinikum
Miinster,
Albert-Schweitzer-Campus 1,
48149 Minster

E-Mail: heymut.omran@
ukmuenster.de

Ausden AGs >

Aus der AG Seltene Lungenerkrankungen (Sprecher: Prof. Dr. med. Matthias Griese,

Miinchen)

Mitmachen beim
Kinderlungenregister!

Nicolaus Schwerk, Klinik fiir Padiatrische Pneumologie, Allergologie und Neonatologie, Medizinische

Hochschule Hannover

Matthias Griese, Dr. von Haunersches Kinderspital, Klinikum der Universitét Miinchen

Die AG seltene Lungenerkran-
kungen hat zum Ziel, systema-
tisch mehr Erkenntnisse uber
seltene Lungenerkrankungen
im Kindes- und Jugendalter zu
gewinnen, um langfristig die
Versorgung der Betroffenen zu
verbessern.

In den letzten Jahren konn-
ten die regulatorischen, tech-
nischen und logistischen Vor-
aussetzungen aufgebaut wer-
den, die es jedem Behandler
erlauben, Einzelfalle, die allein
nur fir die eigene Erfahrung
hilfreich sind, als Kohorte je-
doch fir alle wertvolle Erfah-
rungen biindeln, verfligbar ma-
chen zu konnen.

Zu diesem Vorhaben einen frei-
willigen und substantiellen Bei-
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Durch Kooperation Fortschritt erzielen!

GroiStes Hindernis weseren Fortschritts in dor

f‘ - Kinderlungenregister iy, @) */=

[ .| Internationales Register und Biobank
fiir seltene Lungenerkrankungen

Ba|

= Akiuelles
nder

Bohandlung von - das
wmmmmmmmumhmmwnummum Sf;r
g wercien!

= Kontakt

trag zu leisten, sind alle auf-
gerufen! Unser Dank gilt den
vielen engagierten und kim-
mernden Kollegen und Kolle-
ginnen, die sich bereits laufend
engagieren.

Zentral fiir die AG ist das Kin-
derlungenregister (www.kin-
derlungenregister.de).  Dies
tragt verschiedene Projekte,

wie aktuell das Projekt chILD-
EU (www.childeu.net), die Cost
Action ENTeR-chILD und die Hy-
droxychloroquin-Studie HCQ-
4Surfdefect.

chILDEU Project

Das Projekt stellt eine Plattform
zur Verfiigung, die fir die Ver-

search; 4 | n
European Management
Platform

chILD-EU Register
HCQ4Surf-E-Rare
ENTeR-chILD-COST
ChILD CRC
Publications
Contact

children.

Beyond its function as a
cases are
individuals are contributors. Diagnost
blopsles and imaging.

The platform holds many projects lead by different principal investigators (see left side) and is a base for new

- European Management
Platform for Childhood
A Interstitial Lung Diseases

sitemap | Kids Lung Register

= = European Management Patform

European Management Platform

The European management platform is a resource which supports care and research for rare lung diseases in

| e -

You are to use these structures.

register with a biobank where you can store your data and samples at no costs, all
peer-reviewed by experts Fulh:med over time and can be collated to cohorts. Large centers and
g Is organized and offered, as well as reference reading of lung
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sorgung von Kindern mit sel-
tenen Lungenerkrankungen ge-
macht ist. Es konnen einzelne
Patienten eingeschlossen wer-
den. Diese erhalten ein Peer-re-
view, was dfters zu einer Ande-
rung oder Korrektur der Diagno-
se flhrt, aber auch oft die Dia-
gnose bestétigt (Thorax 2017).
Es gibt Anweisungen zur Auf-
arbeitung von Biomaterialien,
ein Patientenbuchlein und vor
allem die Maglichkeit, die Falle
im Langzeitverlauf mit Experten
zu diskutieren. Es sind mehr als
600 Falle eingeschlossen.

Neu:

ocosk

EUROPEAN COOPERATION
IN SCIENCE & TECHNOLOGY

Die Cost Action ENTeR-chILD un-
ter Federfiihrung von Deborah
Snijders, ltalien, ist ein seit 2017
flir vier Jahre laufendes EU-Pro-
jekt, in dem der Rahmen fir die
Mitarbeit und Verbreiterung
der Arbeit mit seltenen Erkran-
kungen gegeben wird. Es steht
Geld fir Reisen, Treffen, Trai-
ningsseminare und den Aus-
tausch bzw. Kurzzeitbesuch in
anderen Zentren zur Verfligung.
In den verschiedenen Arbeits-
gruppen ist eine Mitarbeit sehr
willkommen (Tabelle 1).

Die erste Konferenz hat vom 1.
bis 3. November 2017 in Prag
stattgefunden, die Training-
School in Miinchen vom 15. bis
17. Februar 2018.

Weiter
und international

Alle Patienten mit genetisch be-
dingten interstitiellen Lungener-
krankungen (ILD), auch Erwach-
sene(!), die mit Hydroxychloro-
quin behandelt werden, sollen in
die HCQ4Surfdefekt-Studie, die

Aus den AGs >

Arbeitspakete der Cost Action ENTeR-chILD

WG1 Network of scientists

WG4 Feeding problems in chILD

Website and dissemination

STSMs and training school

WG2 Monitoring disease progression

WGS3 chiLD phenotype across the life course

WGS5 Transition from paediatric to adult care

WG6 Planning and coordination of clinical studies

Nadia Nathan, France

Frederik Buchvald, Denmark

Nural Kiper, Turkey

Susanne Terhegge-Lagro, The Netherlands

Ralph Epaud, France

Matthias Griese, Germany

Andy Bush, UK

Steve Cunningham, UK

Tab. 1

dessen Wirksamkeit und Sicher-
heit untersucht, eingeschlossen
werden.

Aufnahmekriterien

@ Babys, Kinder oder Erwach-
sene aller Altersgruppen bei
Diagnose von genetisch be-
dingter ILD.

® Chronische (>3 Wochen)
diffuse parenchymale Lun-
generkankung (DPLD, chILD)
Teilnahmedauer: 3 Monate
Behandlung, 3 Monate Nach-
beobachtung.

HCQ4 Surfdefect

=1 luCE"=EN

Untersuchungen und/oder Be-
handlungen im Rahmen der
Studie: Hydrochloroquin oder
Plazebo, einmal taglich. Sauer-
stoffsattigung, Lebensqualitat,
EKG, Messung der Lungenfunk-
tion mit Laufbelastung, Blutent-
nahmen, Vitalzeichen, Echokar-
diographie.

Die Priifzentren
in Deutschland

In Deutschland nehmen derzeit
als Priifzentren teil:

@ Klinikum der Universitat
Miinchen, Haunersches
Kinderspital
Christiane-Herzog-
Ambulanz
Kontakt:

Dorthe Neuner, Studien-
koordinatorin

E-Mail: doerthe.neuner@
med.uni-muenchen.de
Tel. 089-4400 57884

@ Universitatsklinikum
GieBen-Marburg
Zentrum fiir Kinderheil-
kunde und Jugendmedizin
Kontakt:
Dr. med. Lutz Nahrlich
E-Mail: lutz.naehrlich@
paediat.med.uni-giessen.de

® Medizinische Hochschule
Hannover
Zentrum fir Kinderheilkun-
de und Jugendmedizin
Kontakt:
Dr. med. Nicolaus Schwerk
E-Mail: schwerk.nicolaus@
mh-hannover.de

@® Universitatsklinikum Essen

33

Kontakt:

Dr. med. Florian Stehling
E-Mail: florian.stehling@uk-
essen.de

Universitatsklinikum Frank-
furt, Goethe Universitat
Klinik fiir Kinder- und Ju-
gendmedizin, Padiatrische
Allergologie, Pneumologie
und Mukoviszidose
Kontakt:

Prof. Dr. med. Stefan Zielen
E-Mail: stefan.zielen@kgu.
de

Klinik und Poliklinik fir
Kinder- und Jugendmedizin
der Universitat Leipzig
Kontakt:

Dr. med. Freerk Prenzel
E-Mail: freerk.prenzel@
medizin.uni-leipzig.de

Klinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin der Ruhr
Universitat Bochum im

St. Josef-Hospital
Kontakt:

Dr. med. Cordula Koerner-
Rettberg

E-Mail: cordula.koerner-
rettberg@rub.de

Universitatsklinikum
Tibingen
Klinik fir Kinder- und
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Jugendmedizin
Kontakt:

Internationale Standorte der HCQ4Surfdefect-Studie

Dr. med. Winfried Baden . . . "
E-Mail: winfried.baden@ Site in City Principal Investigator  Affiliation
med.uni-tuebingen.de 2a - Barcelona PI Moreno Hospital Universitari Vall d' Hebron, Barcelona, Spain
@ Universitatsklinikum 2b - Valencia Pl Escribano Unit. Hospital Clinico Universitario Valencia, Spain
Schleswig-Holstein 2c - Madrid | Pl Barrio Hospital La Paz, Madrid, Spain
Klinik fir Kinder- und 2d - Madrid Il Pl Luna Hospital 12 de Octubre, Madrid, Spain
‘}i ug(tanl((jtmedlzm 3a - Warsawa Pl Lange Medical University Warsawa, Poland
ontakt: ) o R
Prof. Dr. med. Matthias Kopp 3b - Krakow PI Lis Jagiellonian University Med. College, Krakow, Poland
E-Mail: matthias.kopp@ 4a - Rome Pl Cutrera Bambino Gesu Pediatric Hospital, Rome, Italy
uksh.de 4b - Genova PI Sacco G.Gaslini Institute, Genova, Italy
Aktuell wird die Studie auf finf 5a - Hacettepe Pl Kiper Hacettepe University Ankara, Turkey
weitere Lander (s. Tabelle 2) er- 5b - Gazi Pl Aslan Gazi University Ankara, Turkey
weitert: 5c - Ankara PI Cobanoglu Ankara University, Ankara, Turkey
Das Kinderlungenregister er- 6a - Vienna Pl Szepfalusi Medical University Vienna, Austria
moglicht das Zusammentra- 6b - Graz PI Eber Medical University Graz, Austria
gen, c.“e Verlaufsbeobachtung 7a - Lisboa PI Bandeira Hospital de Santa Maria, Lisboa, Portugal
und die Erforschung aller sel-
tenen Lungenerkrankungen - 155 »

Machen Sie bitte mit!
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Der knifflige Fall

Ausden AGs >

Patientin mit zystischer Lungenerkrankung,
Makrosomie, Hydrocephalus, psychomotorischer
Entwicklungsverzogerung und Wilms-Tumor -

alles nur eine zufallige Assoziation?

Julia Carlens’, Christian Kratz?, Frank AhrensS®, Matthias Griese?, Nicolaus Schwerk
"Klinik fir Pédiatrische Pneumologie, Allergologie und Neonatologie Medizinische Hochschule Hannover, ?Klinik fir Pédiatrische
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Der Fall

Die hier beschriebene Patien-
tin wurde im Alter von 6 Jahren
bei beidseitiger pulmonaler
zystischer Lungenerkrankung
unklarer Genese zur Mitbeur-
teilung und Therapieempfeh-
lung in einem Tertiarzentrum
vorgestellt.

Bei Aufnahme berichteten die
Eltern von einer konstant ein-
geschrankten Belastbarkeit
in den vergangenen Jahren
und intermittierendem Sauer-
stoffbedarf im Rahmen von In-
fekten. Die sporadisch gemes-
sene Sauerstoffsattigung jen-
seits von Infekten lag zwischen
91-95%. Lungenfunktionsmes-
sungen konnten aufgrund der
psychomotorischen Retardie-
rung des Kindes nicht durch-
gefuihrt werden.

Das Madchen wurde als 3. Kind
gesunder deutscher, nicht-
konsanguiner Eltern in der 39.
Schwangerschaftswoche per
Sectio geboren. Die Geburts-
mafe lagen bei einem Gewicht
von 4.330 g, einer Lange von
56cm und einem Kopfumfang
von 42cm alle oberhalb der

Abb. 1:
Bildgebung
im Alter von
11 Monaten

Abb. 1a:
Réntgen-Thorax
(Befund aus
Arztbrief): Pneu-
mothorax rechts,
zusétzliche zys-
tische Lésion der
Gegenseite.

Abb. 1b: CT Thorax und Abdomen mit
Kontrastmittel (Originalbefund).

1. Ausgeprégte bullése Lungengerist-
verdnderungen. Kein Pneumothorax.

2. Links renaler Tumor, z.B. Nephroblastom.

97. Perzentile. Im Pranatal-Ul-
traschall fielen bereits ein Ma-
krocephalus mit erweiterten
Seitenventrikeln sowie eine
Erweiterung des linken Nieren-
beckens auf. Unmittelbar nach
Geburt war bei Dyspnoe und
Hypoxamie eine nicht invasive
Atemunterstiitzung (CPAP) er-
forderlich. Am zweiten Lebens-
tag wurde bei akuter respira-
torischer Verschlechterung ein
linksseitiger Spannungspneu-
mothorax ohne sonstige Auf-

falligkeiten des Lungenparen-
chyms nachgewiesen. Die Pati-
entin musste drei Tage invasiv
beatmet werden, konnte aber
am 20. Lebenstag in gutem
Allgemeinzustand nach Hause
entlassen werden. Im Verlauf
wurden zunachst keine Ront-
gen-Thorax-Kontrollen durch-
gefihrt. Bei zunehmendem Hy-
drocephalus erfolgte im Alter
von 3 Monaten eine VP-Shunt-
Anlage. Seit dem 8. Lebens-
monat fiel nach durchgemach-
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ter Pneumonie (Rontgenbild
nicht vorliegend, Originalbe-
fund: ,Insgesamt inhomogene
Belliftungssituation mit Gber-
blahten und atelektatischen
Anteilen”) eine anhaltend an-
gestrengte Atmung auf. Im Al-
ter von 11 Monaten wurde ein
linksseitiger Wilms-Tumor dia-
gnostiziert. Im Rahmen des Tu-
morstagings fielen dann beid-
seitige zystische Lungenver-
anderungen unterschiedlicher
GroBe auf (Abb. 1).



Einteilung der Kongenitalen Pulmonalen Atemwegsmalformationen (CPAM)

Typ Charakteristik Haufigkeit Assoziation mit Tumoren
Was kénnte es sein? : : - -~ : :
0 Keine zystischen Lésionen. ,Azindre Dysplasie” <2% Nein

Zystische Lungenerkrankungen Lunge postnatal nicht belftet. Klinische
kénnen aufgrund einer gestdrten Manifestation nach Geburt. Immer letal.
Lungenentwicklung oder sekun- 1 GroRzystisch (1-10 cm). Meistens nur ein 60-70% Pleuropulmonales Blastom, Broncho-
dar im Rahmen unterschied- Lappen betroffen. Klinische Manifestation: alveoldres Karzinom (extrem selten),
licher Krankheitsbilder auftreten. variabel. In Abhangigkeit von Zystengrofie nicht bei Kindern <16 Jahren.
Der Zeitpunkt des Auftretens, die von Geburt bis Erwachsenenalter.
Art und Verteilung der Lasionen - - = - = :
sowie mégliche zusatzliche Be- 2 KIelnzysysch (0,5-2 cm). Hauﬂg muItlIokuI?r,. 15-20 % Nein
funde und Symptome kdnnen Assoziation mltgnderer) Fehlblldungen mpgllch
bereits wichtige Hinweise auf (z.B. Squestratlon). KI|n|sghe Manifestation
die Art bzw. die Ursache geben. meistens im ersten Lebensjahr.
Fir prénatal bzw. unmittelbar 3 Keine zystischen Lasionen. ,Adenomatoid", 5-10% Nein
postnatal diagnostizierte Lun- meistens ein ganzer Lappen, seltener eine
genfehlbildungen sollte der Be- ganze Lunge betroffen. Klinische Manifestation
griff ,Kongenitale thorakale Mal- meistens nach Geburt.
f'\cjrmahon ! (angemtal Thoracic 4 GroRe multilokulére zystische Lasionen. Haufig 10% Pleuropulmonales Blastom

alformation =CTM) verwendet hrere Lappen (auch bilateral) betroffen;
werden. Diese kdnnen weiter in rKnle rere Lapps . . : ’

. . inische Manifestation meistens in der
solide oder zystische Malforma- N " ] ]
tionen unterteilt werden. .eonatalperlo.de bzw. im ersten Lebensjahr,
nicht selten mit Pneumothorax.

Bei der zystischen CTM miissen Nach dem 6. Lebensjahr nur noch sehr selten.
folgende Krankheitsbilder (hier
in alphabetischer Reihenfolge Tab. 1
dargestellt) in Betracht gezogen
werden: 1 Amyloidose (1 Tracheobronchiale Papillo- lrr:sZIithi;nnene(:feorlg\;/\t/gmzse_i-lt-;{Ziocrr;
! Bronchogene Zyste (1 Ausgepragte, zylindrische matose eine Lungenbiopsie. Der histo-

[ Duplikaturen
(1 Infantiles Emphysem
EI

Kongenitale pulmonale
Atemwegsmalformation
(CPAM; alte Nomen-klatur
CCAM)

(1 Lungensequestration bzw.

O o000 do

Bronchiektasen
Birt-Hogg-Dubé-Syndrom
Echinokokkus-Zyste
Ehlers-Danlos-Syndrom
Filamin-A -Defizienz
Follikulare Bronchiolitis

[ Tumore bzw. Metastasen

[ Wegenersche Granuloma-
tose

Bei der hier beschrieben Pati-
entin wurden postnatal und bei
erneuter Bildgebung im Rah-
men einer Pneumonie keine

pathologische Befund lautete:

~Lungenteilresektat mit einer
fokalen peripheren alveoldren
Zystenbildung vom Typ einer
umschriebenen kongenitalen
zystisch-adenomatoiden Mal-
formation Typ 4. Kein Anhalt

i i Lun- zystischen  Lungenstrukturen . C
Hybridl&sion Hongy Combing bei Lun b);schri eben g fur Malignitat".
Sequestration + CPAM genfibrose . o
( 3 Lvmphanaiolei Die respiratorische  Anpas-
w2 tymp anglolelomyoma- sungsstorung des reifen Neu- Antwort 1
[ Pleuropulmonales 0se geborenen sowie der postnatal
Blastom Typ 1 | Lymphozytare interstitielle aufgetretene Spannyngspneu- Z.n. Atemnotsyndrom des rei-
3 Terat Pneumonie mothorax sprechen jedoch da- fen Neugeborenen und Span-
erafome [ Pneumocystis jiroveci fiir, dass schon zum Zeitpunkt nungspneumothorax.
(1 Vorderdarm-Zyste Pneumonie ger Eeburt IemeD' L;qg(tener- Hydrocephalus mit VP-Shunt,
o rankung vorlag. Die Réntgen- i i i
Bei zystischen bzw. bullésen 2 Postinfektiose Lasionen bzw. CT-Aufnahmen im Alter évﬂmspr}i‘r‘nrg?”Eon';lk;fjg'gsuq‘
Verénderungen der Lunge, die (Pneumatozele, Tuberku- von 11 Monaten (Abb. 1) zei- ronale Aterﬁwegs-MaIformati-
meist jenseits der Neugebore- lom, Aspergillom u.a.) gen multilokulére, bilaterale, on (CPAM)
nenperiode auffallen, miissen zu 1 Proteus-Syndrom groRzystische Lasionen. )
den oben genannten Krankheits- Aus den oben genannten Diffe-
; ; (d Pulmonale Langerhans Zell U 8
bildern - weitere - Lungenerkran- Histiozytose rentialdiagnosen kame also am Eine Chromosomenanalyse

kungen (hier in alphabetischer
Reihenfolge dargestellt) in Be-
tracht gezogen werden:

Pulmonale Neurofibroma-
tose

ehesten eine CPAM Typ 4 in
Betracht (Tab. 1).

nach Therapie des Wilms-Tu-
mors zeigte einen normalen
weiblichen Karyotyp.
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Bei der korperlichen Untersu-
chung in Ruhe fiel das Mad-
chen bei normaler Atemfre-
quenz (18/Minute) und einer
Sauerstoffsattigung in Raum-
luft von 98% durch eine leich-
te Dyspnoe mit juguldren Ein-
ziehungen auf. Auskultatorisch
war rechts apikal ein beinahe
aufgehobenes Atemgerausch
zu horen. Keine pathologischen
Nebengerausche.

Des Weiteren fielen eine pro-
minente Stirn, ein tiefer Ohr-
ansatz, eine auffallige Fa-
cies ahnlich einer Facies my-
opathica mit leichter Ptosis
und permanenter Mundoff-
nung, ein Hypertelorismus, ein
weiter Mamillenabstand bei
schmalem Thorax und eine
deutliche psychomotorische
Entwicklungsverzogerung auf.
Gewicht 15.8kg (<1. Perzentile),
Korperlange 112cm (4. Per-
zentile). Es wurde eine erneute
Computertomographie des Tho-
rax durchgefiihrt (Abb. 2).

Wourde durch die
Histologie der
Lungenbiopsie ein
Pleuropulmonales Blastom
sicher ausgeschlossen?

Das Pleuropulmonale Blastom
(PPB) ist ein dysembryonaler
Tumor hervorgehend aus dem
primitiven interstitiellen Mesen-
chymder Lunge (1). Eswird in 3
Typen unterteilt. Typ 1 zeichnet
sich durch eine bzw. mehrere
groRzystische Lasion(-en) ohne
solide Anteile aus und ist radi-
ologisch nicht von einer CPAM
Typ 1 oder Typ 4 zu unterschei-
den. Etwa 60 % aller Falle wer-
den im ersten Lebensjahr dia-
gnostiziert und >95% bis zum
dritten Lebensjar (2, 3). Haufig
(in etwa 40% der Félle ) mani-
festiert sich ein Typ-1-PPB Kli-
nisch mit einem Pneumothorax.

™

Abb. 2: Bildgebung im Alter von 6 Jahren. Befund s. Frage und Antwort 3.

AR,

Nach vollstandiger Resektion
ist die Prognose gut. In der bis-
her grolten Fallserie aus dem
internationalen Pleuropulmona-
len Blastom-Register (IPPBR,
http:/www.ppbregistry.org) lag
das 5-Jahres-Uberleben nach
Resektion eines Typ-1-PPB bei
91%. Bei 11 Patienten (10%)
kam es zu einem Rezidiv mit
Ubergang in ein Typ-2- bzw.
Typ-3-PPB unabhangig davon,
ob eine Chemotherapie durch-
gefiihrt wurde oder nicht (2).
Das Typ-2- bzw. Typ-2/3-PPB
(etwa 40% aller PPB) weist
im Gegensatz zum Typ-1-PPB
neben den zystischen Lasionen
auch solide Anteile auf. Typ-
3 pleuropulmonale Blastome
(etwa 25 % aller PPB) sind rein
solide, hochmaligne Sarkome.
Das mediane Alter zum Zeit-
punkt der Diagnose eines Typ-
2- oder Typ-3-PPB ist deutlich
spater als bei Typ 1 und liegt bei
etwa 3 Jahren. In sehr seltenen
Fallen werden Typ-2- bzw.
Typ-3-PPB auch erst im Er-
wachsenenalter diagnostiziert.
Die Prognose ist nach Resek-
tion trotz Chemotherapie mit
einem 5-Jahres-Uberleben von
71% bzw. 53% und einem tu-
morfreien 5-Jahres-Uberleben
von 59% bzw. 37% deutlich

schlechter als bei Typ 1 (2).

Es wurde lange angenommen,
dass eine CPAM vom Typ 1
oder Typ 4 im Sinne einer ma-
lignen Transformation in ein
PPB iibergehen kann. Heute
geht man jedoch mehrheitlich
davon aus, dass CPAM und
PPB von Anfang an unter-
schiedliche Krankheitsentitaten
darstellen (4). Die histologische
Unterscheidung zwischen einer
CPAM Typ 4 und einem Typ-
1-PPB kann extrem schwierig
bzw. unmdglich sein, insheson-
dere, wenn nicht die vollstan-
dige Zyste histologisch aufge-
arbeitet wurde.

Ein Pleuropulmonales Blastom
(Typ 1) kann nicht sicher durch
eine Biopsie ausgeschlossen
oder von einer CPAM (Typ 4)
unterschieden werden.

Was zeigen die oben dar-
gestellten CT-Schnitte?

CT-Thorax: Beidseitige grof-
zystische Lasionen mit Ver-
dréngung des rechten Unter-
lappens und Mediastinalshift
zur linken Seite. Residuelle
Gewebebriicken zeigen, dass
es sich nicht um einen Pneu-
mothorax handelt (Vgl. auch
Abb. 1; dort Fehldiagnose). Im
Vergleich zur Voruntersuchung
von 2010 GréRenprogredienz.

Liegt bei der Patientin
aktuell ein PPB Typ 1 oder
eine CPAM vor?

Antwort 4

Das lasst sich anhand der vor-
liegenden Bildgebung nicht be-
antworten. Da es sich um eine
grolRzystische Lasion ohne so-
lide Anteile handelt, kdme ein
Typ-1-PPB differentialdiagnos-
tisch in Betracht. Die Frage
ist relevant, da ein Typ-1-PPB
auch noch nach Jahren in ein
Typ-2- oder Typ-3-PPB iiberge-
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hen kann (5, 6). Andererseits ist
auch eine Spontanregression
eines Typ-1-PPB (dann Typ1r)
in nicht-maligne Zysten méglich

(2).

Gibt es einen Zusammen-
hang zwischen Nephro-
blastom und PPB?

Schon friih wurde eine gene-
tische Komponente bei der Ent-
stehung von pleuropulmonalen
Blastomen angenommen, da in
bis zu 30% aller PPB-Falle eine
intraindividuelle und/oder fami-
lidre Haufung von pleuropulmo-
nalen Blastomen und anderen
Tumoren, wie z.B. zystischen
Nephromen, unterschiedlichen
Rhabdomyosarkomen,  gona-
dalen Tumoren, Hirntumoren,
mesenchymalen Harmatomen
und  Schilddriisenkarzinomen
beobachtet wurde. Das flhrte
zu dem Begriff des ,PPB Family
Tumor Susceptibility Syndrome*
(3, 4). 2009 beschrieben Hill
und Mitarbeiter erstmals hete-
rozygote Keimbahn-Mutationen
im DICER1-Gen bei betroffenen
Patienten aus 11 Familien mit
gehauftem Vorkommen von
Pleuropulmonalen  Blastomen

).

Welche Bedeutung hat
DICER1 fiir den Kliniker?

DICER1 kodiert fiir eine Ribonu-
klease Ill Endonuklease, welche
bei der Synthese von microRNAs

(miRNAs) und small interfering
RNAs (siRNAs) beteiligt ist.
miRNAs und siRNAs regulieren
inhibierend die Expression von
bestimmten Genen und sind bei
vielen biologischen Prozessen
wie der Organentwicklung, aber
auch der Onkogenese bzw. der
Tumorsuppression beteiligt. In
einer kirzlich publizierten Studie
aus dem IPPR wurden bei 64 von
97 Patienten mit gesichertem
PPB Mutationen im DICER1-
Gen nachgewiesen (2). Diese
Erkenntnis stellt einen wichtigen
Schritt zum besseren Verstand-
nis der Pathogenese von pleu-
ropulmonalen Blastomen dar.
Zuséatzlich hilft die genetische
Untersuchung zusammen mit
Angaben zum Tumorvorkom-
men innerhalb einer Familie
bei der Risikoabschatzung und
Beratung im Falle einer groizys-
tischen CTM.

Befund

Prénatale Diagnose
Asymptomatisches Kind

Kein Pneumothorax

Unilateral (vs. Bilateral)

Solide Komponente im CT
Systemische GefaRversorgung
Einfache (vs. komplexe) Zyste

Positiv préadiktiver Wert fiir CPAM (%)

93
75
51
50
86
100
75

Tab. 2: Klinische Prédiktoren fiir das Vorliegen einer CPAM; modifiziert
nach (10).

Wie gehen wir mit den
zunehmend haufiger
diagnostizierten kon-
genitalen thorakalen
Malformationen um?

ZTystische CTM

Symptomatisch?

DICER1 Mutation

Resektion

CT sugg. Fir CPAM

Dx priinatal

€T sugg. Fir FBB

v

CPAM schr wahrscheinlich =}

Abb. 3: Méglicher Algorithmus zum Vorgehen bei groBzystischen kon-
genitalen thorakalen Malformationen (CTM), modifiziert nach (10).

Aufgrund der zunehmenden In-
anspruchnahme der prénatalen
Ultraschalldiagnostik sowie
deutlichen technischen Verbes-
serungen der Sonographiege-
rate hat die Zahl pranatal dia-
gnostizierter CTM in den letzten
Jahren deutlich zugenommen
(8). Das stellt den betreuenden
Arzt inshesondere dann vor
ein Dilemma, wenn die Kinder
nach Geburt asymptomatisch
sind. Argumente fir eine ope-
rative Resektion sind neben
dem vermeintlich hoheren In-
fektionsrisiko insbesondere die
Unmdglichkeit der Unterschei-
dung zwischen einer CPAM Typ

1 oder 4 von einem PPB Typ 1.
Eine Resektion stellt aber eine
invasive Mafinahme dar und
kann potentiell mit schweren
Komplikationen  einhergehen.
Daher wird zunehmend bei
asymptomatischen Kindern ein
abwartendes Verhalten favori-
siert (9).

Alle Kinder mit prénatal diagnos-
tizierter CTM sollten postpartal
eine Schnittbildgebung erhal-
ten, auch wenn sie asympto-
matisch sind oder die L&sion im
Ultraschall regredient erscheint.
Eine Serie zunachst konser-
vativ behandelter asymptoma-
tischer Kinder berichtet von
einer als unauffallig bewerteten
Rontgen-Thorax-Aufnahme in

26% der Falle, die CT-Thorax-
Bildgebung wurde jedoch bei
nur 5% als unauffallig befundet
(9). Als Zeitpunkt fiir eine CT-
Bildgebung wird das Alter von
1-3 Monaten empfohlen. Beim
Vergleich von Kindern mit gesi-
cherter PPB und kongenitalen
thorakalen Malformationen wur-
den einige Befunde identifiziert,
die fiir eine CPAM und gegen
ein PPB sprechen (10) (Tab. 2).
Somitist nun eine wesentlich dif-
ferenziertere  Vorgehensweise
bei asymptomatischen Kindern
mit gesicherter zystischer CTM
maglich (Abb. 3).
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Die genetische Untersuchung
mit Sequenzierung des DI-




CER1-Gens erbrachte bei der
Patientin folgenden Befund:
.Nachweis einer heterozygo-
ten, sehr wahrscheinlich patho-
genen, bisher nicht beschrie-
benen Sequenzverdanderung
(c.4031C>T; p.SER1344Leu) im
DICER1-Gen". Diese Missense-
Mutation ist in der RNase-llla-
Domane des DICER1-Proteins
lokalisiert.

Lassen sich die verschie-
denen Symptome bei
dieser Patientin (CPAM Typ
4, Makrosomie, Hydroce-
phalus, psychomotorischer
Entwicklungsverzogerung
und Wilms-Tumor) unter
einen Hut bringen?

Antwort 8

Mit der Symptom-Kombination
,Global developmental delay,
Lung cysts, Overgrowth and
Wilms Tumor® wurde im Jahr
2014 das Krankheitsbild des
,GLOW Syndrome" bei zwei
mannlichen Patienten mit nach-
gewiesener Mosaik-Mutation in
der RNAse-lllb-Doméne des
DICER1-Gens beschrieben
(11). Die Symptomkonstellati-
on dieser Patienten deckt sich
weitgehend mit der des hier be-
schriebenen Madchens (Tab. 3).
Allerdings trat bei ihnen im Alter
von 2,5 bzw. 5 Jahren ein kon-
tralateraler Wilms-Tumor auf.
Die genetische Untersuchung
unserer Patientin zeigte zwar
keine Mutation in der RNAse-II-
Ib-Domane des DICER1-Gens,
aber eine bisher nicht beschrie-
bene Mutation in der RNAse-
[lla-Domane, die als hochwahr-
scheinlich pathogen eingestuft
wurde. Mdglicherweise handelt
es sich also bei der Patientin um
eine bisher nicht bekannte Mu-

Ausden AGs >

Befunde

Wilms-Tumor (initial)
Wilms-Tumor (kontralateral)

Hydrocephalus
Makrocephalie
Makrosomie
Entwicklungsverzogerung

Autismus

Bilaterale zystische Lungenveranderungen

Prominente Stirn, Hypertelorismus

Fall 1
M)

N

NS NS SN NS S

Fall 2

Patientin hier

(1)

\

x NN NN % NS
AN SN SN NE SN

Tab. 3: Befundkonstellation der zwei Index-Patienten mit GLOW-Syndrom (Fall 1 und Fall 2) und der hier

beschriebenen Patientin

tation, welche ebenfalls zu dem
klinischen Bild eines GLOW-
Syndroms flihrt.

Auch wenn die Patientin auf-
grund ihrer Erkrankung eine
deutliche Leistungseinschran-
kung aufwies, war der klinische
Verlauf in den letzten Jahren
durchgehend stabil und die
Lebensqualitat offensichtlich
sehr gut. Es erfolgte dennoch
ein ausfiihrliches Gesprach, in
dem auf folgende potentielle Ri-
siken hingewiesen wurde:

® GroBenzunahme der zysti-
schen Lasionen mit Kom-
pression von intaktem Lun-
gengewebe.

® Zunahme des Mediastinal-
shifts mit negativem Einfluss
auf die respiratorische Situ-
ation.

® Pneumothorax.

Infektionen.

® Nicht auszuschlieBendes
PPB Typ 1 mit potentiell ma-
ligner Transformation in ein
Typ-2 bzw- Typ-3-PPB.

® Vorliegen der DICER1-Mu-
tation als zusatzlicher Risi-
kofaktor fir eine Tumorent-
wicklung.

Eine operative Entfernung der
groften und verdrangend wir-
kenden rechtsseitigen Zyste
wiirde unter Umstanden zu ei-
ner Verbesserung der respira-
torischen Situation fiihren. Ga-
rantiert ware das
aber nicht und das
Risiko flir relevante
intra- bzw. post-
operative Kompli-
kationen ware bei
dieser Patientin si-
cher als hoch ein-
zuschatzen. Durch
die Resektion der
ganzen zystischen
Struktur ware eine
komplette histolo-
gische Aufarbei-
tung moglich. Al-
lerdings konnte da-
durch nicht auf die
Entitat der kontra-
lateralen  zysti-
schen Malformati-
on rickgeschlos-
sen werden.

Aufgrund des re-
lativ stabilen Ver-
laufes ware ein
abwartendes Ver-
halten mit radiolo-
gischen Kontrollen
im Verlauf sicher
gerechtfertigt. Vol-

rungen.”
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lig unklar ist jedoch, welche
Verlaufskontrollen (Rontgen, CT-
Thorax mit Strahlenbelastung,
MRT (mit Notwendigkeit der Se-
dierung bei dngstlichem Kind))
und welche Untersuchungsab-

Abb. 4: Bildgebung im Alter von 8 Jahren.
Réntgen-Thorax, Befundauszug:
~Ausgedehnte Hypertransparenz der rechten
Lunge bei bekannten groBen Bullae. Das
verbliebene Lungenparenchym auf der rech-
ten Seite wird komprimiert. Unverédnderte
Darstellung des oberen Mediastinums und
der Herzsilhouette, kein Hinweis auf einen
progredienten Mediastinalshift. Linke Lunge
verlaufskonstant beliftet, hier keine zwischen-
zeitlich neu abgrenzbaren Transparenzminde-



stande am besten geeignet wa-
ren.

Die Eltern entschieden sich fiir
ein abwartendes Verhalten. Seit
Erstvorstellung zeigte sich in
den folgenden 16 Monaten ein
stabiler Verlauf ohne Infekt-
exazerbationen, mit stabiler
Sauerstoffsattigung und un-
verandertem Rontgenthorax-
Befund (Abb. 4). Die Betreuung
erfolgt in enger Zusammenar-
beit mit den padiatrischen On-
kologen. Im Rahmen der Ver-
laufskontrollen wird derzeit
alle sechs Monate neben der
korperlichen  Untersuchung
ein Ultraschall des Abdomens
zum Ausschluss eines Nephro-
blastoms der verbliebenen Nie-
re sowie zum Ausschluss von
Sertoli-Leydig-Zell-Tumoren
der Eierstocke durchgefiihrt.
Eine Rontgen-Thorax-Aufnah-
me erfolgt alle zwolf Monate.
Des Weiteren ist bei erhohtem
Tumorrisiko eine Sonografie der
Schilddriise in dreijahrlichem
Abstand vorgesehen.

Diskussion

Diese Kasuistik zeigt eindriick-
lich die Schwierigkeiten bei der
Diagnostik und Therapie von
pulmonalen zystischen Lasi-
onen. Eine definitive diagnos-
tische Zuordnung ist nur durch
eine histologische Begutach-
tung der vollstandig entfernten
Lasion durch einen erfahrenen
Pathologen maoglich. Die gene-
relle Empfehlung, alle groBzys-
tischen Lasionen operativ zu
entfernen, auch wenn die Kin-
der asymptomatisch sind, wird
zunehmend kritisch hinterfragt
und in manchen Zentren auch
nicht mehr praktiziert. Die oben
beschriebenen Pradiktoren fir
das Vorliegen einer CPAM bzw.
einem PPB sind wichtige erste
Schritte zu einem differenzier-
teren Vorgehen. Allerdings ist
der daraus entstandene Al-

gorithmus (Abb. 3) nicht vali-
diert und somit nicht als Hand-
lungsempfehlung zu sehen. Die
Durchfiihrung einer DICER1-Ge-
netik bei Kindern mit angebore-
nen grofBzystischen thorakalen
Malformationen konnte mogli-
cherweise hilfreich sein, das Ri-
siko fuir das Vorliegen eines PPB
besser einschatzen zu kénnen.
Allerdings birgt die Durchfih-
rung pauschaler genetischer
Untersuchungen auch die Ge-
fahr der Verunsicherung, ins-
besondere bei der Identifizie-
rung von bisher nicht bekannten
Variationen mit unklarer kli-
nischer Relevanz. Ein weiteres
Dilemma stellt das Vorhan-
densein von multiplen bilate-
ralen Zysten in unterschied-
lichen Lungenlappen dar. Wie
soll man hier diagnostisch und
therapeutisch vorgehen? Wenn
die von Priest (3) vertretene Hy-
pothese stimmt, dass es keine
Transformation einer CPAM in
ein PPB gibt, wiirde die histolo-
gische Aufarbeitung einer kom-
pletten Zyste ja ausreichen, um
zwischen einem bilateralen PPB
und einer CPAM zu unterschei-
den. Allerdings darf diese Ver-
mutung nicht als gesichert an-
gesehen werden, und die Dif-
ferenzierung zwischen einer
CPAM Typ 4 und einem PPB
Typ 1 ist in vielen Fallen sehr
schwierig.

Um Antworten auf die noch vie-
len offenen Fragen zu erhal-
ten, ist eine prospektive, syste-
matische Erfassung von padi-
atrischen Patienten mit zysti-
schen Lungenlasionen dringend
erforderlich. Die grundsatz-
lichen Voraussetzungen in Form
eines etablierten, sicheren On-
line-Dokumentationssystems
waren mit dem Kinderlungen-
register gegeben. Wichtig ware
es, eine interdisziplinare Ar-
beitsgruppe zu finden, die sich
mit dieser sehr wichtigen The-
matik intensiv befasst.

Fazit

Die hier neu beschriebene Mu-
tation in der RNase-llla-Doma-
ne des DICER1-Proteins ord-
nen wir der Symptomkombina-
tion von zystischer Lungener-
krankung, Makrosomie, Hydro-
cephalus, psychomotorischer
Entwicklungsverzogerung und
Wilms-Tumor zu, ahnlich den
bisher zwei publizierten Fal-
len mit einem GLOW-Syndrom.
Neben dieser Erstbeschrei-
bung haben wir die aktuelle
Nomenklatur von angebore-
nen zystischen Lungenfehlbil-
dungen dargestellt und auf die
noch nicht endgiiltig geklar-
te Vorgehensweise in der Pra-
xis hingewiesen. Jeder einzel-
ne Behandler sollte durch eine
engagierte Beteiligung an der
systematischen Erfassung sel-
tener Krankheitsbilder im Rah-
men von Patienten-Registern
beitragen.
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BAPP in Zahlen - wer sind wir?

Frank Friedrichs, Aachen, Uwe Kletttke, Berlin

In der ersten Halfte des Jahres 2017 haben wir mit Hilfe unserer Ge-  Mitglieder der BAPP beantwortet haben, wichtige Daten zur ambulanten,
schaftsstelle med info in einem internetbasierten Fragebogen, den 170  kinderpneumologischen Versorgungslandschaft in Deutschland erfragt.

KINDERPNEUMOLOGISCHE VERSORGUNGSLANDSCHAFT 2017 BERUFLICHE QUALIFIKATION
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DIE HAUFIGSTEN ZLICHEN WEITERBILDUNGEN

Allergologie 63 %

Neo- }
14%

natologie

Umwelt-
medizin

ZERTIFIZIERTE TRAINER [SCHULUNGSPROGRAMME)

94 %

Asthma 42 %

Neurodermitis
(AGNES)

3%
14 % Mukoviszi

dose

HME AM DMP ASTHMA BRONC

93 % aller Kinderpneumologinnen
beteilige aktiv am Dise
Management-Programm (DMP)
Asthma bronchiale bei Kindern
und Jugendlichen

94 % verfugen uber das Trainer-Zertifi

kat Asthma-Schulung im Kindes
und Jugendalter (AGAS e.V.)

71 % der Kinderpne

ten aktuell As

mologlnnen bie
ma-Schulunger
in ihren n an oder beteili
gen sich an den Schulungsteams
inihrer Umgebung

N IN DER KINDER-

PNEUMOLOGH

Mehr als 90 % der Praxen haben einen
Bodyplethysmographen

Ein Viertel der Praxen haben ein 10S-Gerat
(Impuls-Oszillometrie)

Jede zweite Praxis hat noch zusatzliche
mobile Lungenfunktionsgerate.

Jede dritte Praxis verfugt Uber eine
Rhinomanometrie

FeNO bicten 50 % der Praxen an

Die Halfte der Praxen verwenden bereits die
neuen Lungenfunktions-Normwerte (GLI).

Mehr als 90 % der Praxen fuhren
Laufbelastungs-Untersuchungen durch

20 % der Praxen bieten Schweiftest-
Untersuchungen an.

YPOSENSIBILIERUNGS-THERAPIEN

0% T T
Subkutane Therapien Sublinguale Therapien  Insektengiftallergen Kein Angebot
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Rolle der Lipidmediatoren beim

Asthma bronchiale

Isabell Ricklefs, Universitét zu Libeck

Durch das Jahresstipendium
der Gesellschaft fir Padia-
trische Pneumologie hatte ich
2016 die Moglichkeit, einen
Forschungsaufenthalt an der
Harvard Medical School in Bos-
ton zu absolvieren. In meinem
Forschungsjahr habe ich mich
in der Arbeitsgruppe von Bru-
ce Levy mit der Rolle von Li-
pidmediatoren an der Resoluti-
on von asthmatischen Entziin-
dungsreaktionen in der Lunge
beschaftigt. Darlber hatte ich
bereits in der vergangenen
Ausgabe der GPP-Zeitschrift
berichtet.

In meinem Forschungsprojekt
ging es um den Einfluss von Li-
ganden des ALX-Rezeptors bei
Patienten mit schwerem Asth-
ma bronchiale. Meine Aufgabe
bestand in der Messung und
Auswertung von den ,prore-
solving” Mediatoren Lipoxin Ay,
15-epi-Lipoxin A, Annexin A,
und dem Akute-Phase-Protein-
Serum Amyoloid A in der bron-
choalveolaren Lavageflissig-
keit (BAL) von Teilnehmern des
,Severe Asthma Research Pro-
grams". Dabei zeigte sich, dass
schwere Asthmatiker (n=69)
signifikant niedrigere Konzen-
trationen von LXA, und 15-epi-
LXA; haben und hohere Kon-
zentrationen von SAA vergli-
chen mit milden Asthmatikern
(n=51) und gesunden Kontrol-
len (n=47) (1). Interessanter-
weise gab es eine negative Kor-
relation zwischen der Konzen-
trationen von LXA, und SAA in

der gesamten Asthmakohorte
und der Lungenfunktion, Asth-
masymptomen und dem An-
teil von Neutrophilen Granulo-
zyten in der BAL. Patienten mit
niedrigen LXA,-Konzentratio-
nen und hohen SAA-Spiegeln
(LXAow SAANsh) hatten signifi-
kant mehr Neutrophile Granu-
lozyten in der BALF, niedrige-
re Lungenfunktionsparameter
(% predicted FEV1 und FVC),
und eine schlechtere Asthma-
kontrolle (niedrigere Symptom-
scores im Asthmakontrolltest
ACQ und ACT). Zusétzlich be-
stand bei diesen Patienten ein
hoheres Risko an Komorbidi-
taten (gastrodsophagealer Re-
flux, Sinusitis und Anzahl der
Asthmaexazerbationen). In vi-
tro zeigte sich, dass die BALF
von Patienten mit LXA'°" SAA-
hish Asthma mit einer erhéhten
Interleukin-8 (IL-8)-Produktion
von ALX exprimierenden Epi-
thelzellen einhergeht. Eine zu-
satzliche Gabe von 15-epi-LXA,
flhrte zu einer Erniedrigung der
IL-8-Produktion.

Veroffentlichung im Journal
of Investigation Insight

Zusammenfassend weisen die
Daten auf eine pathogeneti-
sche Rolle des ALX-Rezeptors
und seiner Liganden in der pul-
monalen Entziindungsreaktion
bei schwerem Asthma bronchi-
ale hin. ALX-Rezeptor-Ligan-
den konnten maoglicherweise
als neuer biochemischer Mar-

ker dienen fir die Identifizie-
rung von Patienten mit schwe-
rem Asthma. Die Ergebnisse
wurden kirzlich im Journal of
Investigation Insight veroffent-
licht (1). Zusétzlich zu diesem
Paper konnte ich zu einer wei-
teren Publikation beitragen,

Isabell Ricklefs transferierte die

Erfahrungen aus Boston in die
Arbeit an der heimischen Kilinik.

die sich ebenfalls mit nicht-Th-
2-Zell-vermitteltem schweren
Asthma bronchiale beschaftigt
hat. In der Publikation konn-
te gezeigt werden, dass diese
Asthmatiker weniger natirliche
Killer(NK)-Zellen in der BALF
haben und diese in ihrer zyto-
toxischen Aktivitat inhibiert sind
(2). Zusétzlich befinden sich in
den Atemwegen von schweren
Asthmatikern mehr Leukozyten.
Dies flihrt zu einem zusatzli-
chen Ungleichgewicht zwischen
NK-Zellen und deren Targetzel-
len. In vitro zeigte sich, dass
eine zusatzliche Behandlung
mit Dexamethason diese Effek-
te verstarkt. Die beeintrachtig-
te Funktion der NK-Zellen in den
Atemwegen von schweren Asth-
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matikern konnte zu den einge-
schrankten Resolutionsmecha-
nismen beitragen (2).

Erfahrungen dienen nun
der klinischen Forschung

Seit meiner Riickkehr an das
Universitatsklinikum Schles-
wig-Holstein, Campus Liibeck,
konnte ich die Methoden zur
Extraktion und Messung von
Lipidmediatoren im Labor der
Sektion Padiatrische Pneumo-
logie und Allergologie von Prof.
Matthias Kopp etablieren. In ei-
nem aktuellen Pilotprojekt mes-
sen wir Lipoxine und Leukotrie-
ne im peripheren Blut von Kin-
dern, die unter rezidivierenden
Atemwegsinfekten/obstruktiven
Bronchitiden oder Asthma bron-
chiale leiden. Die experimentel-
le Arbeit wird momentan durch
die medizinische Doktorandin
Louisa Schafer durchgefiihrt,
die ihre Promotion im Rahmen
einer Forderung durch das Gra-
duiertenkolleg IRTG 1911 absol-
viert. Bisher konnten wir zeigen,
dass Patienten mit hohen Leu-
kotrienkonzentrationen signi-
fikant weniger Lipoxine im pe-
ripheren Blut haben. Lungen-
funktionsparamter (FEV1, NO)
und der Atopiestatus der Kinder
scheinen keinen Einfluss auf die
Lipoxin- und Leukotrienkonzen-
tration zu haben. Ziel des Pro-
jektes ist es herauszufinden, ob
Lipidmediatoren als friihe Bio-
marker fir die Entwicklung ei-
nes Asthma bronchiale dienen



konnen. Da man die Konzen-
tration von einigen Lipidmedi-
atoren diatetisch beeinflussen
kann, konnten die Daten der
Studie Hinweise flir praventive
Interventionskonzepte geben
und somit Grundlagen fiir eine
personalisierte Medizin bie-
ten. Fur die Etablierung dieses
Projektes konnte ich eine Ju-
niorforderung der Universi-
tat zu Libeck fir zwei Jahre
einwerben.

An dieser Stelle mochte ich
mich noch einmal sehr herz-
lich bei allen Unterstiitzerin-
nen und Unterstiitzern und ins-
besondere bei der Gesellschaft
fir Padiatrische Pneumologie
bedanken, die mir mit dem
Nachwuchsstipendium  der
GPP den Aufenthalt in Boston
ermoglicht und damit die Vor-
aussetzungen fiir alle weiteren
Projekte geschaffen haben.
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Prasentation beim
ERS in Mailand

Susanna Kinting, Dr. von Haunersches Kinderspital, LMU, Miinchen

Im Rahmen meiner naturwis-
senschaftlichen Doktorarbeit
beschaftige ich mich vor allem
mit dem Protein ABCA3, einem
Phospholipid-Transporter, der
in AT II-Zellen fiir die Biogenese
von LBs und die Synthese von
Surfactant essentiell ist. Mutati-
onen im ABCA3-Gen stellen eine
haufige Ursache fir interstitiel-
le Lungenerkrankungen bei Kin-
dern dar (chILD) (1-4). Die Mu-
tationen konnen dazu fuhren,
dass das Protein nicht richtig
gefaltet werden kann und ab-
gebaut wird, statt zu den LBs
transportiert zu werden.

Korrektoren fiir
ABCA3-Mutationen

In meiner Arbeit versuche ich,
Substanzen zu finden, die zu ei-
ner ,Korrektur” des mutierten
und damit fehlgefaltenen Pro-
teins fliihren. Da ABCA3 eben-
so wie CFTR (ABCC7) zur Grup-
pe der ABC-Transporter gehort,
sind sie in ihrer Struktur sehr
ahnlich. Daher teste ich Kor-
rektoren, die bereits fiir CFTR-
Mutationen getestet wurden
und Wirkung zeigten, in vitro
fir verschiedene, in Patienten
gefundene ABCA3-Mutationen.
Meine Ergebnisse zu dem The-
ma habe ich dank Unterstiit-
zung der GPP auf dem ,ERS In-
ternational Congress 2017 vom
9.-13.9.2017 im Milano Con-
gressi (MiCo) in Mailand pra-
sentieren konnen, an dem iber
21.000 Arzte und Wissenschaft-

ler teilgenommen haben. Wah-
rend einer Poster Session zur
,Basic Science” habe ich meine
Ergebnisse erklaren konnen,
viele interessante Diskussionen
zum Thema gefiihrt und einige
DenkanstoBRe bekommen.

Da ich aus dem Bereich der
naturwissenschaftlichen For-
schung komme, war ich be-
sonders an den Sessions zum
Thema ,Basic translational Sci-
ence” interessiert. Mein person-
liches Highlight war dabei eine
Session zu Umbau und Repara-
turmechanismen im Lungenge-
webe bei chronischen Lungen-
krankheiten. Hier hat mich be-
sonders der Vortrag von Sam
Janes beeindruckt, der uber
eine Kultivierungsmethode fir
epitheliale Basalzellen berich-
tete, die die Generierung einer
groBen Anzahl von Zellen er-
laubt, so dass diese fir eine Re-
konstruktion der Trachea ver-
wendet werden kénnen (5). Me-
lanie Konigshoff referierte Uber
3D-Lungengewebskulturen, die
zur Identifikation von Medika-
menten verwendet werden kon-
nen. lhre Gruppe hat dabei den
Wnt/B-Catenin-Signalweg im
Bezug auf Reparaturmechanis-
men in der Lunge genauer un-
tersucht und beschrieben (6).

Interessante Diskussionen
und neue Kontakte

Neben vielen interessanten
Vortrdagen gab es Poster-Sessi-
ons, Poster-Diskussionsrunden,
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Symposien und eine fachbezo-
gene Ausstellung von Pharma-
firmen. Es boten sich viele Ge-
legenheiten, mit renommierten
Wissenschaftlern im Bereich
der Pneumologie zu diskutieren
und neue Kontakte zu kniipfen.
Ich mochte an dieser Stelle mei-
nen Dank an die GPP ausspre-
chen, die mir durch das Gewah-
ren des Reisestipendiums die
Teilnahme an dieser sehr in-
teressanten Konferenz ermag-
licht hat.
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Ausschreibung Johannes-Wenner-Forschungspreis 2019

Prof. Dr. Johannes Wenner

Die Deutsche Lungenstiftung e.V. und die
Gesellschaft fir Padiatrische Pneumologie
loben gemeinsam den Johannes-Wenner-
Forschungspreis 2019 in Hoéhe von 15.000
Euro aus. Ziel des Johannes-Wenner-
Forschungspreises ist es, Forschungs- und
Projektarbeiten von Mitgliedern der Gesellschaft
fir Padiatrische Pneumologie zu unterstiitzen.
Dadurch soll die Versorgung und Behandlung
von Kindern mit Lungenerkrankungen verbes-
sert werden. Der Preis wird 2019 im Rahmen
der 41. Jahrestagung der GPP vergeben.
Vorgelegt werden sollten von den Kandidatinnen

und Kandidaten eine kurze Beschreibung ihres
Projekts bzw. ihrer Forschungsarbeit (max. vier
Seiten, incl. Arbeitsprogramm, Methoden und kur-
zer Zusammenfassung) sowie Lebenslauf und
Literaturverzeichnis. Die genauen Kriterien sind
auf der Homepage der GPP einzusehen. Die
Bewerbungsunterlagen miissen bis zum 31.12.18
gesendet werden an die Past-Prasidentin der
GPP, Frau Prof. Dr. med. Gesine Hansen,
postalisch (Medizinische Hochschule Hannover,
Zentrum flir Kinderheilkunde und Jugendmedizin,
Carl-Neuberg-Strae 1, 30625 Hannover) oder
per E-Mail (Hansen.Office@mh-hannover.de).

Prize Announcement

Klosterfrau Award for Research on Airway Diseases in Childhood 2019

Airway diseases are the most common diseases in childhood
and are great clinical, scientific and therapeutic challenges in
paediatrics. Their incidence is very high in all countries of the
world. Children suffering from many of these diseases as well
as their parents have to go through a painful path of psychic
stress and disappointment. Scientists around the world are
joining efforts to understand the aetiology of these diseases,
to improve its therapy, and to develop new and more effective
therapeutic concepts.

Aims and Scope: The "Klosterfrau Award for Research of
Airway Diseases in Childhood" has primarily been installed
as an annual prize for research on childhood asthma, but
meanwhile has been expanded to paediatric pneumology in
general. The Klosterfrau-Award addresses researchers in
basic science, pneumology and paediatrics whose work is
orientated to a better understanding of airway diseases in
children, especially bronchial asthma, congenital disorders
of the airway tract as well as primary diseases of the lung
parenchyma.

The prize is endowed with € 30.000 and will be given to one
person or one team. € 10.000 of this sum are at the individual
disposal of the prize winner (winning team), whereas € 20.000
have to be spent for further research of the winner or his
team. For further information see www.kf-award.de

Guidelines:
1. Deadline for applications is November 1, 2018.
2. Each application must be submitted by a single applicant.

3. Only papers published or accepted for publication within
the last 24 months (not earlier than July 2016) will be
taken into account.

4. The work may be clinical oriented or basic research in
pediatric pulmonology. It should be performed by a resear-
cher whose major clinical training and work has been in
paediatrics.

5. Majority of the research work should have been performed
by the applicant.

6 The application should contain a short statement of the
head of the research group that he/she (the group) sup-
ports the application.

7. Ashort curriculum vitae and a list of his/her publications
must be attached.

8. The applicant must submit a summary of his/her work (500
words), with an indication of its clinical relevance to child-
hood asthma and which questions arising from the work
need to be answered in the future.

9. Review-papers will not be taken into account.

Please upload your application files via www.kf-award.de:

- The paper you want to submit for the award (only one
paper will be accepted).

- Short statement of the head of the team stating that he/she
supports the application (even if you are the head of the
team).

- Curriculum vitae with a list of your publications relevant for
your scientific work.

- Summary (500 words) with an indication of its clinical rele-
vance to airway diseases in childhood and which questions
arising from the work need to be answered in the future.

If you have any questions, please contact Prof. Dr. med.
Gesine Hansen, Hannover Medical School, hansen.gesine@
mh-hannover.de
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Klosterfrau-Forschungspreis 2017:

Spannende Erkenntnisse
aus der Grundlagenforschung

Spannende Erkenntnisse aus
der Grundlagenforschung der
padiatrischen ~ Pneumologie
lieferten die diesjahrigen Ge-
winner des Klosterfrau-For-
schungspreises: Erick Forno,
MD, MPH, hat gezeigt, dass kind-
liches Ubergewicht bzw. Adipo-
sitas haufig nicht nur mit Asth-
ma, sondern auch mit einer Dy-
sanapsis assoziiert ist. Dr. med.
Oliver Fuchs, MD, PhD, fand Hin-
weise darauf, dass der Metabo-
lismus von ausgeatmetem Stick-
stoffmonoxid bei Neugeborenen
moglicherweise durch zwei bis-
lang unbekannte Genloci regu-
liert wird. Beide pramierten Ar-
beiten liefern wichtige Beitrage
zur Pradiktion kindlicher Atem-
wegserkrankungen. Der Klo-
sterfrau-Forschungspreis 2017
wurde am 31. Mdrz anlass-
lich der 39. Jahrestagung der
Gesellschaft fiir padiatrische
Pneumologie in Essen verliehen.
Erick Forno, MD, MPH, vom
Children’s Hospital der Univer-
sity of Pittsburgh, Pennsylva-
nia, USA, ist der diesjahrige Ge-
winner des ,International Klo-
sterfrau Award for Research of
Airway Diseases in Childhood
2017" Er wies erstmalig einen
Zusammenhang zwischen Adi-
positas, Asthma und Dysanapsis
bei Kindern nach.

Forno und sein Team gingen
der Beobachtung nach, dass
viele Kinder mit schwerem
Asthma (ibergewichtig oder
adipos sind und die Erkran-
kung bei ihnen oft nicht auf die
ublichen Therapieformen an-

spricht (1). Im Rahmen seiner
pramierten Untersuchung stell-
te sich nun heraus, dass Uber-
gewicht und Adipositas bei Kin-
dern haufig mit einer Dysanap-
sis assoziiert sind — einem un-
gleichmaBigen Wachstum des

Potenzielle neue
genetische Determinante
fiir eNO bei Neugeborenen

Preistrager des ,International
Klosterfrau Grant for Research
of Airway Diseases in Child-

Preistrdger Erick Forno, MD, MPH, Juryvorsitzende Klosterfrau Award
Prof. Dr. Gesine Hansen, Preistrdger Dr. Oliver Fuchs.

Lungenparenchyms und des
Atemwegsdurchmessers. Au-
Berdem zeigte sich die Dysan-
apsis bei adiposen Kindern, die
gleichzeitig unter Asthma litten,
haufig auch in Zusammenhang
mit einer Medikation und Exa-
zerbationen. Forno schlussfol-
gerte daraus, dass adipose Kin-
der mit Asthma aufgrund eines
verkleinerten Durchmessers
der Atemwege haufig nicht auf
herkommliche Therapien mit in-
halativen Kortikosteroiden oder
Bronchodilatatoren ansprechen.

Foto: Dr. C. Posern, Essen

hood 2017 ist Dr. med. Oliver
Fuchs, MD, PhD, Facharzt fur
Kinder- und Jugendmedizin mit
dem Schwerpunkt padiatrische
Pneumologie und Allergologie
am Dr. von Haunerschen Kinder-
spital der Universitat Miinchen.
Fuchs und sein Team widme-
ten sich der Frage nach der Re-
gulierung von ausgeatmetem
Stickstoffmonoxid (exhaled NO,
eNO) bei Neugeborenen, zu der
bislang kaum Erkenntnisse vor-
lagen. eNO gilt bei Neugebore-
nen und sehr kleinen Kindern
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als Biomarker fir zukinftige
Atemwegserkrankungen. Die
Forscher entdeckten bei ih-
ren Untersuchungen zwei neue
Genloci, bei denen es sich um
einzelne Nukleotid-Polymor-
phismen handelt. Sie schei-
nen mit einer geringeren Hau-
figkeit und Schwere von Infek-
tionen der unteren Atemwege
im ersten Lebensjahr zusam-
menzuhangen. Die pramierte
Arbeit liefert Hinweise, dass der
eNO-Spiegel und interessanter-
weise auch das Risiko und die
Schwere spaterer Atemwegs-
symptome bei Neugeborenen
offenbar primar genetisch re-
guliert werden.

Der ,International Klosterfrau
Award for Research of Airway
Diseases in Childhood 2017"
ist mit 30.000 Euro dotiert,
der ,International Klosterfrau
Grant for Research of Airway
Diseases in Childhood 2017"
mit 20.000 Euro. Beide Preise
zeichnen Wissenschaftler aus,
die durch ihre Forschungser-
gebnisse einen wichtigen Bei-
trag zur Grundlagenforschung,
Diagnostik und Therapie von
kindlichem Asthma bronchiale
geleistet haben.
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20 Jahre Deutscher Lungentag -
Zentralveranstaltung in Géttingen

Mitmachangebote
flr Jung und Alt

Christiane Lex, Géttingen

Zum 20. Geburtstag des Deut-
schen Lungentages fand die
Zentralveranstaltung 2017 in
Gottingen statt. Am Deutschen
Lungentag informieren jedes
Jahr im September Patienten-
organisationen und wissen-
schaftliche Organisationen (u.a.
die GPP) gemeinsam Menschen
tuber aktuelle Erkenntnisse und
Entwicklungen zum Thema Lun-
ge. In ganz Deutschland finden
an vielen Kliniken lokale Veran-
staltungen statt, deutschland-
weit wird zusatzlich eine nati-
onale Zentralveranstaltung or-
ganisiert, um gezielt die Presse
anzusprechen.

Erstmals organisierte die Pa-
diatrie diese deutschlandwei-
te Veranstaltung. Das spiegelte
sich natirlich auch im diesjah-
rigen Motto wider: ,Pravention:
Besser Vorbeugen als Behan-
deln”.

Hervorragendes Presseecho

Die Pressemitteilungen kon-
zentrierten sich dann erfreuli-
cherweise auch auf ein padia-
trisches Thema: ,Die Gefahren
des Passivrauchens im Kindes-
und Jugendalter”. Hierzu war
bereits im Marz des Jahres auf
der GPP-Tagung in Essen ein
Video zur Aufklarung erstellt
worden (www.lungentag.de).
Inwieweit Eltern, die ,nur auf
dem Balkon“ rauchen, auch die
Gesundheit ihrer Kinder gefahr-

den, wurde in Tageszeitungen

und Online-Journalen wie
,Stern” und ,Welt" erklart und
erreichte so deutschlandweit
eine grofe Leserschaft. Radio-
sender brachten plnktlich am
Morgen des Lungentages Bei-
trage zu diesem Thema, ein TV-
Beitrag ist noch in Arbeit.

Das Organisationsteam der Ver-
anstaltung bestand aus Arzten,
Schwestern, MTA und Physio-
therapeuten verschiedener Kli-
niken und Praxen aus Gottingen
und Umgebung und so lernten
sich Internisten, Padiater und
Chirurgen im Vorfeld noch ein
bisschen naher kennen. Als Ver-
anstaltungsort wurde bewusst
ein zentraler Ort gewahlt: ein

neues Tagungszentrum der Uni-
versitat, namlich die , Alte Stu-
dentenmensa“ am Wilhelms-
platz mitten in der FuBganger-
zone. Der Gottinger Oberbiir-
germeister Rolf-Georg Kohler
war Schirmherr der Veranstal-
tung. Prof. Criée, Vorsitzender
der Atemwegsliga e.V., und Prof.
Lommatzsch, Vorsitzender des
Deutschen Lungentages (Sekti-
on der Atemwegsliga e.V.), ge-
horten zu den Moderatoren der
Veranstaltung. Exzellente Refe-
renten gaben den Teilnehmern
einen guten Uberblick zu The-
men wie Allergiepravention, In-
fektionsprophylaxe und Rau-
cherentwohnung und standen
engagiert Rede und Antwort.
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Als Vertreterin der
GPP und stellvertre-
tende Vorsitzende
des Deutschen
Lungentages war
PD Dr. Christiane
Lex Leiterin der Zen-
tralveranstaltung in
Géttingen. Auf dem
Foto mit Prof. Ma-
rek Lommatzsch (1.)
und Prof. Carl-Peter
Criée.

Gesundheitsthemen
kdnnen auch Kinder
faszinieren — wenn
man den richtigen
Zugang findet.

Vortrags- und Mitmach-
programm fiir Kinder

Gleichzeitig zu den Vortragen
fur erwachsene Patienten und
Eltern fand erstmals ein eige-
nes Vortrags- und Mitmachpro-
gramm fur Kinder und Jugendli-
che statt. Nach dem interaktiven
Vortrag ,Wie funktioniert unse-
re Lunge?” startete der ,Lun-
genparcours”: Dort wurden u.a.
Filzkugeln in Tore gepustet und
Smarties in Hochstgeschwin-
digkeit aufgesogen. An jeder
,Station” gab es einen Stempel,
am Ende konnte ein fertig ge-
stempelter Pass in eine kleine
Belohnung umgewandelt wer-
den.



Um Kinder aller Altersklas-
sen anzusprechen, wurde zu-
satzlich ein Gestaltungswett-
bewerb fiir Schiiler unter
dem Motto ,Frische Luft” in
den Klassenstufen 1 bis 4 und
JAtemlos” in den Klassenstu-
fen 5-13 organisiert. Es gab tol-
le Preise wie z.B. Gutscheine
fur Spielzeug- und Buchladen
und so war am Ende die Re-
sonanz viel hoher als vorher
angenommen. Die Jury hatte
alle Hande voll zu tun, aus der
groBen Anzahl an abgegebenen
Bildern die besten zu pramie-
ren. Bei der Preisverleihung
gab es wahre Prachtexemplare
zu bestaunen! Im REAL-Preis-

Tagungen >

Beim Mitmach-
programm fir
Kinder drehten
sich alle Spiele
und Aktionen um
das Thema At-
men und Lunge.

wettbewerb wurden zusatzlich
Sachpreise verliehen, so dass
auch die kleinen Kinder iiber-
gliicklich nach Hause gingen.
Einen Sonderpreis erhielten
Schiiler vom Berufskolleg Es-
sen flr ein selbsterstelltes Vi-
deo Uber ihr Rauchverhalten.

Auch die Erwachsenen durften
sich engagieren: Wer auf die
haufigsten Antworten rund um
Impfungen & Co eine Antwort
wusste, konnte zwei Eintritts-
karten fiir das Abschlusskon-
zert des NDR2-Soundcheck-
festivals am Abend gewinnen.
Dort sang der bekannte Sanger
Vincent Weiss sein neues Lied
,Frische Luft". Wenn das nicht

zum Thema des Lungentages
passte!

In den Pausen konnten sich die
Teilnehmer mit Essen und Trin-
ken starken und sich bei den
Patientenorganisationen, den
Aktionsstanden und den Hilfs-
mittelherstellern informieren.
Es wurden u.a. fleiBig Lungen-
funktionen und Beratungen zur
Raucherentwohnung  durch-
gefuihrt. Medizinstudenten der
Organisation ,Aufklarung ge-
gen Tabak e.V." flihrten Schii-
lern und allen Interessierten
begeistert ihre ,Smokerstop
App“ vor. So konnte jeder erah-
nen, wie sich das eigene Gesicht
nach zehn Jahren Rauchen ver-
andert.

Das Programm wurde abgerun-
det durch verschiedene Work-
shops am Nachmittag (z.B.
Lungensport) und weitere Vor-
trage fir Erwachsene mit chro-
nischen Lungenerkrankungen
wie COPD.
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Die Themen ,Frische Luft“ bzw.
»Atemlos” galt es in einem
Gestaltungswettbewerb um-
zusetzen. Eine groBe Zahl von
Kindern und Jugendlichen be-
teiligte sich. Das Foto

zeigt Prof. Lommatzsch mit
dem Siegerbild.

Zentralveranstaltung 2018
in Berlin

Insgesamt war der Lungen-
tag in Gottingen eine erfolg-
reiche Veranstaltung und hat
allen Beteiligten in der Durch-
fiihrung viel Freude bereitet.
Und natirlich laufen schon die
Vorbereitungen fiir das nachste
Jahr! Die Zentralveranstaltung
des Lungentags wird unter dem
Motto ,Umwelt und Klima“ am
29.09.2018 in der Bundeshaupt-
stadt Berlin stattfinden.

Mitglieder der GPP sind herzlich
eingeladen, im nachsten Sep-
tember eine eigene lokale Pa-
tientenveranstaltung zum Lun-
gentag zu veranstalten (Anmel-
dung unter www.lungentag.de)!
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Riickblick auf die GPP-Jahrestagung 2017 in Essen

Lebendige Tagung

in der Ruhrmetropole

Uwe Mellies, Miinchen, Manfred Ballmann, Rostock

Vom 30. Mérz bis zum 1. April
fand die 39. Jahrestagung der
GPP im denkmalgeschiitzten
Haus der Technik in der Essener
City statt. Bei friihlingshaften
Temperaturen besuchten 480
Teilnehmer die Veranstaltung.

Unter dem Motto ,Voneinander
lernen” konnten sie sich lber
die gesamte Bandbreite der Pa-
diatrischen Pneumologie infor-
mieren und sich auf den aktu-
ellsten Wissensstand bringen.
156 Kolleginnen und Kollegen
nutzten die 10 Post-Graduierten
Kurse im Vorfeld der Tagung, um
sich zusatzlich gezielt theore-
tisch und praktisch fortzubilden.

Dem vielbeachteten Eroff-
nungsvortrag ,Fehlerkultur und
Risikomanagement - Was kann
der Kliniker von der Luftfahrt
lernen?” folgten 20 Symposien,
die die neuesten Entwicklungen
in Diagnostik und Therapie des
Asthma bronchiale, seltener
Lungenerkrankungen oder re-
spiratorischer Infektionen
thematisierten oder das CF-
Screening, das Outcome padia-
trischer Lungenerkrankungen,
neue technische Entwicklungen
und die Fortschritte in der in-
terventionellen Bronchologie in
den Mittelpunkt stellten. In drei
Symposien wurde Uber die Mog-

Die Présidentin der GPP, Prof. Dr. Antje Schuster, mit Posterpreistra-
gerinnen.
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lichkeiten und Grenzen der per-
sonalisierten Medizin bei Asth-
ma, Mukoviszidose und aller-
gischen Erkrankungen disku-
tiert. Unter der Uberschrift ,Quo
vadis Pneumologie?” erlebten
wir eine engagierte, lebhafte
und teilweise auch kontroverse
Diskussion iiber die Zukunft un-
seres Faches.

Keine Sorge um
wissenschaftlichen
Nachwuchs

Ein Ziel der Tagung war es, den
Nachwuchs innerhalb der GPP
noch aktiver am Programm zu
beteiligen. Erstmals erhielten
alle Autoren der angenom-
menen 72 Abstracts die Mog-
lichkeit, ihre Arbeit personlich
in einem Kurzvortrag zu pra-
sentieren. Die Resonanz war
sowohl bei den Autoren als
auch beim Publikum sehr posi-
tiv. Ebenfalls sehr gut angenom-
men wurde die Moglichkeit, die
Beitrage zusatzlich als elektro-
nisches Poster darzustellen. Vor
den groflen Touchscreens wur-
den besondere klinische Fal-
le, neue wissenschaftliche Me-
thoden oder die Ergebnisse kli-
nischer Studien rege diskutiert.
Auch 2017 wurden die besten
Beitrage mit dem von einer Jury
vergebenen Posterpreis so-
wie mit dem Smiley Award der
Young Investigators pramiert.
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Es hat sich wieder einmal deut-
lich gezeigt, dass es um den
klinischen und wissenschaftli-
chen Nachwuchs unserer Ge-
sellschaft gut bestellt ist.

Die akademische Leistungs-
fahigkeit unserer Gesellschaft
wurde durch die feierliche Ver-
leihung der Forschungspreise
unterstrichen. Den Kloster-
frau Research Award erhielt Dr.
Erick Forno, Pittsburgh, USA,
den Klosterfrau Research Grant
Dr. Oliver Fuchs, PhD, Miinchen
(s. dazu auch Bericht auf Sei-
te 47). Der Johannes Wenner-
Preis der Deutschen Lungen-
stiftung ging an Dr. Christine
Happle , PhD, Hannover, fir ihre
Arbeit ,Makrophagentransplan-
tation in die Lunge”. Den erst-
malig im Rahmen der GPP-Ta-
gung verliehenen Manes-Karta-
gener-Preis erhielt Dr. Myrofora
Goutaki, PhD, Bern, fiir ihre Ar-
beit ,The international PCD Co-
hort. Methods and first results".
Im Rahmen des Festaktes wur-
de der langjahrige Prasident
der GPP, Prof. Frank Riedel, fir
seine Verdienste um die Gesell-
schaft mit der GPP-Ehrenmit-
gliedschaft geehrt.

Am Ende der intensiven Sit-
zungstage wurde aber wie ge-
wohnt auch angemessen ge-
feiert.

Die jungen und jung gebliebe-
nen Teilnehmer trafen sich zur
mittlerweile legendaren Young



Investigators' Night im Unper-
fekthaus.

Der Gesellschaftsabend im Red
Dot Museum, auf dem Gelande
des Weltkulturerbes Zeche Zoll-
verein, war eines der Highlights
im ,social program” der Ta-
gung. Die beeindruckende Ku-
lisse der Ruhrgebiets-Indus-
triekultur war der besondere
Rahmen flr einen unkonven-
tionellen und kommunikativen
Abend.

Wir danken dem Vorstand und
den Arbeitsgemeinschaften
der GPP fiir die aktive Unter-
stlitzung bei der Programm-
gestaltung, allen Referenten

Sie erhielt den Johannes
Wenner-Preis der Deutschen
Lungenstiftung: Dr. Christine
Happle, PhD, Hannover (l.),
hier auf dem Foto mit Insa
Korten, Bern.

fur ihre tollen Prasentationen
und den vielen jungen Kolle-
ginnen und Kollegen, die mit
ihren wissenschaftlichen Bei-
tragen sehr zum Gelingen der
Veranstaltung beigetragen ha-
ben. Ein weiterer Dank geht an
die Kongressagentur lkomm fiir
die vertrauensvolle Zusammen-
arbeit und die nahezu reibungs-
lose Organisation der Tagung.
Wir freuen uns Uber die vielen
und sehr positiven Rickmel-
dungen und auf ein Wiederse-
hen zur 40. Jahrestagung in
Wien.

Information >

Kurz berichtet

Gottingen

PD Dr. Christiane Lex, Gottingen,
hat 2017 die Zentralveranstal-
tung des Lungentages in Gottin-
gen ausgerichtet und wurde zur
stellvertretenden Vorsitzenden
des deutschen Lungentages ge-
wahlt.

Hannover

In Hannover konnten sich ver-
schiedene Kollegen Uber Aus-
zeichnungen freuen:

Dr. Christine Happle erhielt den
Johannes-Wenner-Preis der
GPP, Dr. Mareike Price erhielt
den Forderpreis der GPA und
Dr. Sabine Pirr durfte sich tber
den Adalbert-Czerny-Preis der
DGKJ freuen.

Dr. Christine Happle und Dr.
Mareike Price sowie Dr. Mar-
tin Wetzke erhielten zudem ein
Junge-Akademie-Stipendium
der Medizinischen Hochschu-
le Hannover zur Unterstiitzung
ihrer wissenschaftlichen Tatig-
keit.

Dr. Nicolaus Schwerk erhielt ein
GEROK-Stipendium der DFG im
Rahmen des Exzellenzclusters
REBIRTH der Medizinischen
Hochschule Hannover zur Vor-
bereitung einer Phase-1-Studie
zum pulmonalen Makrophagen-
transfer bei pulmonaler Alveo-
larproteinose.

Dr. Julia Carlens erhielt ein Sti-
pendium der GPP fiir einen For-
schungsaufenthalt in Bern bei
Prof. Dr. Philipp Latzin.

Dr. Nicolaus Schwerk wurde
zum Co-Chair der COST Action
des europdischen Netzwerks
flr translationale Forschung bei
padiatrischer und erwachsener
ILD gewahlt und in das College
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of Experts der European Respi-
ratory Society aufgenommen.

Dr. Anna-Maria Dittrich wurde
zur zweiten Vorsitzenden der
Forschungsgemeinschaft fir
Mukoviszidose des Muko e.V.
gewahlt.

In der aktuell angelaufenen
neuen Exzellenzinitiative ge-
lang es Prof. Dr. Gesine Han-
sen, mit zwei Projekten in
den Verbinden COALIATION and
REBIRTH die erste Zwischen-
entscheidung erfolgreich zu ab-
solvieren. Die Abteilung fur pa-
diatrische Pneumologie, Aller-
gologie und Neonatologie wurde
zudem fiir die Bereiche CF, ILD
und PCD in das European Refe-
rence Network (ERN) Lung auf-
genommen und die Kinderklinik
der Medizinischen Hochschule
Hannover wurde als einziges
deutsches Zentrum in das Euro-
pean Reference Network Trans-
plantChild aufgenommen.

Graz

Prof. Dr. Ernst Eber ist seit 1.
Oktober 2017 Vorstand der
Univ.-Klinik fir Kinder- und Ju-
gendheilkunde Graz. Ebenfalls

im Oktober wurde er zum Vi-
zeprasidenten der Osterreichi-
schen Gesellschaft fiir Pneumo-
logie gewahlt.

Wien

PD Dr. Angela Zacharasiewicz,
Wilhelminenspital Wien, wurde
in den Senat der Gesellschaft
der Arzte sowie zur Secretary
der Pediatric Asthma and Aller-
gy Group der ERS gewahlt.

St. Gallen

Prof. Dr. Jiirg Barben hat die
ERS-Gruppe ,Cystic fibrosis”
als Vorsitzender ibernommen.

Basel

Prof. Dr. Jirg Hammer wurde
ins HERMES Priifungskommit-
tee berufen.

Ziirich

PD Dr. med. Christian Benden,
Universitatsspital Ziirich, wurde
zum Kongressprasidenten der
Jahrestagung der Internatio-
nal Society for Heart and Lung
Transplantation (ISHLT) 2018 in
Nizza ernannt.

Neues Christiane-Herzog-Zentrum in Aachen

Am 13. Mai 2017 wurde in Aachen das sechste Christiane-Herzog-
Zentrum eréffnet. Das neue Zentrum verbindet in der Versorgung von
Mukoviszidose-Betroffenen die Kinderarztpraxis Laurensberg (Dr. Frank
Friedrichs und Dr. Claus Pfannenstiel), die Kinderambulanz am Univer-
sitatsklinikum Aachen (Prof. Dr. Klaus Tenbrock) sowie die Erwachsen-
ambulanz am Aachener Luisenhospital. Insgesamt werden in diesem
neuen Christiane-Herzog-Zentrum etwa 60 Kinder sowie 100 Erwach-
sene interdisziplinar und alterstibergreifend behandelt. Unter dem Dach
des neuen Zentrums hat die Zusammenarbeit nun eine feste, zukunfts-
weisende Form gefunden. Das wirdigte die Christiane-Herzog-Stiftung
mit der Verleihung des Namens ihrer Griinderin.




Informa_tion’/

Termine

NATIONAL (D, A, CH)

9. Padiatrische Allergologie und
Pneumologie Tagung

10. Marz 2018, Wien

Informationen: www.paediatrie.at

59. Kongress der Deutschen Gesellschaft
fiir Pneumologie

14.-17. Marz 2018, Dresden

Informationen: www.dgp-kongress.de

Jahreskongress der
Schweizerischen Gesellschaft fiir
Padiatrische Pneumologie
24.-25. Mai 2018, St. Gallen
Informationen: www.sgpp-sspp.ch/de

48. Kinder- und Jugendarztetag
22.-24.Juni 2018, Berlin
Informationen: https://www.bvkj.de

114. Jahrestagung der DGKJ
12.-15. September 2018, Leipzig
Informationen: https://www.dgkj.de

13. Deutscher Allergie Kongress
27.-29. September 2018, Dresden
Informationen: www.allergiekongress.de

42. Jahrestagung der Osterreichischen
Gesellschaft fiir Pneumologie

18.-20. Oktober 2018, Linz

Informationen: www.ogp.at

INTERNATIONAL

Annual International Pediatric
Association (IPA) 2018

22.-24. Februar 2018, Dubai
Informationen: www.ipsummit.me

AAAAI Annual Meeting /

World Allergy Congress (WAC) 2018
2.-5. Marz 2018, Orlando

Informationen: www.annualmeeting.aaaai.org

ERS Skills Course Paediatric
Bronchoscopy

19.-21. Marz 2018, Neapel
Informationen: www.evensi.it

16th Annual World Congress on
Pediatrics

21.-22. Marz 2018, New York
Informationen: www.astmh.org/annual-
meeting

14th International Course on
Pediatric Pulmonology

13.-15. April 2018, Malta
Informationen: www.icpp-thecourse.org

3rd International Conference on
Pediatrics and Pediatric Surgery
7.-8. Mai 2018, Frankfurt
Informationen: www.pediatricsurgery.
conferenceseries.com

Spring Meeting 2018 der European
Academy of Paediatrics

18.-19. Mai 2018, Sofia

Informationen: http://eapaediatrics.eu/
meeting/spring-meeting-2018

European Academy of Allergy and
Clinical Immunology (EAACI)
Jahrestagung

26.-30. Mai 2018, Miinchen
Informationen: www.eaaci.org/eaaci-
congresses/eaaci-2018

14th International Conference on
Clinical Pediatrics

14.-16. Juni 2018, Rom
Informationen: www.clinicalpediatrics.
conferenceseries.com

ERS Summer school of paediatric
respiratory medicine

20.-23. Juni 2018, Lissabon

Informationen: www.ersnet.org/professional-
development/courses/summer-school-of-
paediatric-respiratory-medicine

17th International Congress on Pediatric
Pulmonology

21.-24. Juni 2018, Toledo

Informationen: https://www.cipp-meeting.org/
en

28. Internationaler Kongress der
European Respiratory Society
15.-19. September 2018, Paris
Informationen: www.ersnet.org

ERS Skills Course Paediatric
bronchoscopy

24.-26. September 2018, Neapel
Informationen: www.evensi.it

7th Congress of the European Academy
of Paediatric Societies

30. Oktober—3. November 2018, Paris

(a joint scientific and educational event of
EAP, ESPNIC and ESPR)

Informationen: www.eaps.kenes.com
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41. Jahrestagung

der Gesellschaft fiir Padiatrische Pneumologie

gemeinsam mit dem

60. Kongress

der Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungsmedizin

Miinchen, 13. - 16. Marz 2019
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Liebe Kolleginnen und Kollegen, anspricht. Wir wollen den Austausch (iber die Altersgrenzen
hinweg beférdern, ohne dabei die Belange der Pddiatrie zu

es ist mir eine groBBe Freude, Sie zur - .
vernachldssigen.

gemeinsamen Tagung der GPP und
DGP in Miinchen vom 13. bis 16. Mdrz Ich freue mich auf einen regen Austausch, ein Wiedersehen
2019 einzuladen. Jiirgen Behr fiir die mit vielen lieben Kollegen, das Zusammentreffen mit der
DGP und ich fiir die GPP méchten an Jugend unserer Gesellschaft und eine gute Zeit in Miinchen,
die erfolgreiche gemeinsame Tagung der Weltstadt mit Herz!

in Bremen 2014 ankniipfen und bereiten ein vielfdltiges

Programm vor, welches den Pddiater wie den Pneumologen Erika von Mutius

Weitere Informationen zur Veranstaltung ab dem Friihjahr 2018 unter www.paediatrische-pneumologie.eu



Prof. Dr. med. Antje
Schuster, Préasidentin

Prof. Dr. med. Gesine
Hansen, Past President

Gesellschaft fiir
Padiatrische
Pneumologie e.V.

Présidentin:

Prof. Dr. med. Antje Schuster
Univ.-Klinikum Disseldorf,
Zentrum fiir Kinder- und Jugend-
medizin, Moorenstr. 5,

40225 Disseldorf

E-Mail: schuster@med.uni-
duesseldorf.de

Past President:

Prof. Dr. med. Gesine Hansen

MH Hannover, Klinik fiir Pad.
Pneumologie, Allergologie und
Neonatologie, Carl-Neuberg-Str. 1,
30625 Hannover

E-Mail: hansen.gesine@mh-
hannover.de

Stellv. Préasident:

Prof. Dr. med. Matthias Kopp
Universitatsklinikum SH, Campus
Liibeck, Sektion Padiatrische
Pneumologie und Allergologie,
Ratzeburger Allee 160,

23538 Liibeck

E-Mail: matthias.kopp@uksh.de

Prof. Dr. med.

Matthias Kopp,
Stellv. Président

Der Vorstand der GPP_>

Schwerk,
Schriftfihrer

Dr. med. Nicolaus Schwerk

MH Hannover, Klinik fiir Pad.
Pneumologie, Allergologie und
Neonatologie, Carl-Neuberg-Str. 1,
30625 Hannover

E-Mail: schwerk.GPP@mh-
hannover.de

Schatzmeister:

PD Dr. med. Michael Barker
HELIOS Klinikum Emil von
Behring, Klinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin

Walterhoferstr. 11, 14165 Berlin
E-Mail: michael.barker@helios-
kliniken.de

Weitere Vorstandsmitglieder:

PD Dr. med. Tobias Ankermann,
Universitatsklinikum SH Campus
Kiel, Klinik fiir Allgemeine Padia-
trie, Schwanenweg 20, 24105 Kiel
E-Mail: ankermann@pediatrics.
uni-kiel.de

Prof. Dr. med. Emnst Eber
Universitats-Kinderklinik, Abteilung
fir Padiatrische Pneumologie und
Allergologie, Auenbrugger Platz 30,
8036 Graz, Osterreich

E-Mail: ernst.eber@meduni-graz.at

Dr. med. Nicolaus

Dr. med. Uwe

PD Dr. med.
Michael Barker,
Schatzmeister

Prof. Dr. med.

Universitats-Kinderspital beider
Basel, Abteilung fiir Intensiv-
medizin und Pneumologie
SpitalstraBe 33,

4031 Basel, Schweiz

E-Mail: juerg.hammer@unibas.ch

Dr. med. Uwe Klettke

Praxis fiir Kinder- und Jugend-
medizin, Kinder-Pneumologie,
Allergologie

Fischerhiittenstr. 109,

14163 Berlin

E-Mail: praxis@dr-klettke.de

Prof. Dr. med. Philipp Latzin, PhD,
Universitats-Kinderklinik
Inselspital Bern, Padiatrische
Pneumologie,

Freiburgstrasse,

3010 Bern, Schweiz

E-Mail: philipp.latzin@insel.ch

Vertreter der GPA:

Prof. Dr. med. Jlrgen Seidenberg
Zentrum fiir Kinder- und Jugend-
medizin, Elisabeth-Kinderkranken-
haus,

Rahel-Straus-Str. 10,

26133 Oldenburg

E-Mail: seidenberg.juergen@
klinikum-oldenburg.de

PD Dr. med.

Tobias Ankermann,
Vorstandsmitglied

Prof. Dr. med.
Ernst Eber,
Vorstandsmitglied
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Prof. Dr. med.

Prof. Dr. med. Prof. Dr. med.
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Vorstandsmitglied ~ Vorstandsmitglied  Vorstandsmitglied  Vorstandsmitglied — Vorstandsmitglied
Schriftfiihrer: Prof. Dr. med. Jirg Hammer Vertreter der Sektion Pédiatrische

Pneumologie in der DGP:

Prof. Dr. med. Philippe Stock
AKK Altonaer Kinderkrankenhaus
gGmbH, Bleickenallee 38,

22763 Hamburg

E-Mail: philippe.stock@kinderkran
kenhaus.net

Ehrenmitglieder:
Prof. Dr. D. Berdel, Wesel
Prof. Dr. M. Gotz, Wien

Prof. Dr. H. von der Hardt,
Volkenroda

Prof. Dr. D. Hofmann, Frankfurt
am Main

Prof. Dr. W. Leupold, Dresden
Prof. Dr. H. Lindemann, Giellen

Prof. Dr. Dr. h.c. D. Reinhardt,
Miinchen

Prof. Dr. F. Riedel, Hamburg
Prof. Dr. Ch. Rieger, Bochum

Prof. Dr. M. Rutishauser,
Binningen, Schweiz

Korrespondierende Mitglieder:
Prof. Christopher J. L. Newth
Los Angeles, California, USA

Prof. John Oliver Warner
Southampton, UK
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Prof. Dr. med.
Monika Gappa,
AG Asthma

AG Asthma

Prof. Dr. med. Monika Gappa
Klinik fir Kinder- und Jugendme-
dizin am Marienhospital, Pastor-
JanRen-Str. 8-38, 46483 Wesel,
E-Mail: Monika.Gappa@marien-
hospital-wesel.de

Stellvertr.: Prof. Dr. med. E.
Hamelmann, Bielefeld, E-Mail:
eckard.hamelmann@evkb.de

AG Cystische Fibrose

PD Dr. med. Lutz N&hrlich
Universitatsklinikum Gielen,
Zentrum fir Kinderheilkunde
und Jugendmedizin, Feulgenstr.
12, 35385 Gielen, E-Mail: lutz.
naehrlich@paediat.med.uni-
giessen.de

Stellvertr.: Dr. med. Jutta Ham-
mermann, Dresden, E-Mail: jutta.
hammermann@uniklinikum-
dresden.de

AG Dysfunktionelle Respirato-
rische Symptome

Dr. med. Cordula Koerner-
Rettberg, Abt. Pad. Pneumologie,
Klinik f. Kinder- und Jugendmedizin,
Universitats-Kinderklinik, Alexandri-

Prof. Dr. med.
Thomas Nicolali,

AG Kinder-
bronchoskopie

Die Sprecher der AGs_>

PD Dr. med. Lutz

PD Dr. med.

Dr. med. Cordula

Néhrlich, Koerner-Rettberg Anna-Maria

AG Cystische AG Dysfunktionelle Dittrich,

Fibrose Respiratorische AG Experimen-
Symptome telle Pneumologie

nenstralie 5, 44791 Bochum
E-Mail: cordula.koerner-
rettberg@rub.de

Stellvertr.: Dr. med. Thomas
Spindler, Wangen, E-Mail:
thomas.spindler@wz-kliniken.de

AG Experimentelle Pneumologie
PD Dr. med. Anna-Maria Dittrich,
Klinik fir Padiatrische Pneumo-
logie, Allergologie und Neonato-
logie, Medizinische Hochschule
Hannover, Carl-Neuberg-Str. 1,
30625 Hannover, E-Mail: dittrich.
anna-maria@mh-hannover.de
Stellvertr.: PD Dr. med. Benedikt
Fritzsching, Heidelberg, E-Mail:
benedikt.fritzsching@med.uni-
heidelberg.de

AG Infektiologie und
Tuberkulose

Dr. med. Folke Brinkmann
Universitatsklinikum Bochum
AlexandrinenstralRe 5, 44791
Bochum, E-Mail: f.brinkmann@
klinikum-bochum.de

Stellvertr.: Prof. Dr. med. Markus
A. Rose, Leipzig, E-Mail: markus.
rose@sanktgeorg.de

AG Kinderbronchoskopie

Prof. Dr. med. Thomas Nicolai
Kinderklinik und Poliklinik im

Dr. von Haunerschen Kinder-
spital, Lindwurmstr. 4, 80337
Miinchen, E-Mail: thomas.
nicolai@med.uni-muenchen.de
Stellvertr.: Dr. Dirk Schramm,
Diisseldorf, E-Mail: dirk.schramm
@med.uni-duesseldorf.de

AG Lungenfunktion

PD Dr. med. Christiane Lex,
Universitatsmedizin Géttingen,
Zentrum Kinderheilkunde und
Jugendmedizin, Klinik fir P&ad.
Kardiologie und Intensivmedizin
mit Neonatologie und P&d. Pneu-
mologie, Robert-Koch-Str. 40,
37099 Géttingen, E-Mail: christia-
ne.lex@med.uni-goettingen.de
Stellvertr.: PD Dr. med. Angela
Zacharasiewicz, Wien, E-Mail:
angela.zacharasiewicz@wienkav.at

AG Patientenschulung und
Rehabilitation

Dr. med. Thomas Spindler
Fachkliniken Wangen, Waldburg-
Zeil-Kliniken, Am Vogelherd 14,

PD Dr. med. Dr. med. Thomas Prof. Dr. med.
Christiane Lex, Spindler, Heymut Omran,
AG Lungen- AG Patienten- AG PCD
funktion schulung + Reha

Dr. med. Folke
Brinkmann,

AG Infektiologie
und Tuberkulose

88239 Wangen im Allgau,
E-Mail: thomas.spindler@wz-
kliniken.de

Stellvertr.: Dr. med. Gerd Schau-
erte, Berchtesgaden, E-Mail:
gerd.schauerte@cjd.de

AG PCD

Prof. Dr. Heymut Omran

Klinik fir Kinder- und Jugend-
medizin — Allgemeine Padiatrie,
Universitatsklinikum Minster,
Albert-Schweitzer-Campus 1,
48149 Munster, E-Mail: heymut.
omran@ukmuenster.de
Stellvertr.: Dr. med. Andreas
Jung, Ziirich, E-Mail: andreas.
jung@kispi.uzh.ch

AG Seltene Lungenerkran-
kungen

Prof. Dr. med. Matthias Griese
Kinderklinik und Kinderpoliklinik
im Dr. von Haunerschen Kin-
derspital, Lindwurmstr. 4, 80337
Miinchen, E-Mail: Matthias.
Griese@med.uni-muenchen.de
Stellvertr.: Dr. med. Nicolaus
Schwerk, Hannover, E-Mail:
schwerk. GPP@mh-hannover.de

Prof. Dr. med.
Matthias Griese,
AG Seltene Lun-
generkrankungen







