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10 Jahre alter Patient mit Erst-Dx M. Crohn mit ilealem Befall

Gewichtsverlust 6 kg
BMI 12

Plan: Beginn einer Exclusiven Enteralen Ernahrungstherapie
Aufgabe: Eroffnungsgesprach
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K. Kromeyer-Hauschild, M. Wabitsch, D. Kunze et al.: Monatsschr. Kinderheilk. 149 (2001) 807-818.
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Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen
Wie entstehen sie?

‘ Hygienehypothese |

Genetische

regulation Priadisposition

| Genetik

Immundefekthypothese ‘

| Immundysregulations- i

| hypothese

Abb. 1 A Pathogenese chronisch-entziindlicher Darmerkrankungen als Fol-
ge von Umwelteinflissen, genetischer Pradisposition und Immunreaktion.
Die unterschiedlichen Sichtweisen und Hypothesen betonen Aspekte der
Pathogenese, ohne sich gegenseitig auszuschliel3en
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Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen
Wie entstehen sie?

‘ Hygienehypothesei

! Barrieredefekthypothese ‘ Umwelteinflisse

Defensine

Genetik

NOD

ge von Umwelteinflissen, genetischer Pradisposition und Immunreaktion.
Die unterschiedlichen Sichtweisen und Hypothesen betonen Aspekte der
Pathogenese, ohne sich gegenseitig auszuschlieen
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Chronisch-entzundliche Darmerkrankungen:

Therapie?
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» Medien
» DCCV
» ,Komplementar- und Alternativmedizin®
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Fall 2

13 Jahre alte Patientin mit Erst-Dx Zoliakie
Diagnostik erfolgte bei zufallig gefundener Anamie

Plan: GFD (glutenfreie Diat) einleiten

Aufgabe: Eroffnungsgesprach und Dilemma bezuglich des
Geschwisterkindes aufzeigen




Wie funktioniert Verdauung?




Wie funktioniert Verdauung?




Wie funktioniert Verdauung?




Was geht bei der Zoliakie schief?

Bei einigen der vielen Menschen, die
theoretisch eine Zoliakie bekommen
konnen, verursacht der Kontakt von

Gluten mit der Darmwand durch komplizierte
Prozesse eine Entzundung, die zur
Zottenschrumpfung fuhrt




Was geht bei der Zoliakie schief?

Es ist unklar warum einige dieser Menschen
eine Zoliakie bekommen und andere nicht!




Wie merkt man, dass man eine Zoliakie haben
konnte?

* Gewichtsverlust

* Eisenmangel, Blasse

* Durchfalle, Blahbauch

» Schlechte Laune
Verzogerter Pubertatseintritt




Was wird untersucht, wenn man an eine
Zoliakie denkt? .

« Korpermalfie und Verlauf
* Antikorper gegen Transglutaminase und andere
* Eisenwerte

» Eventuell HLA-Untersuchung (Genetik)

* Wenn Verdacht auf Zoliakie durch Blutergebnisse erhartet
wird: Spiegelung und Probenentnahme

PaSGIw—




Wie beweist man die Zoliakie?

* Endoskopie und Probenentnahme




Wie beweist man die Zoliakie?

Ikroskopische Untersuchung




Wie beweist man die Zoliakie?

oder:

* Mindestens 10fach erhohte Antikorpertiter
* Positive Genetik

* Typische Symptome

Dann ggf. ohne Biopsie aber diesbezuglich
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Spezialfall

* Diat schon begonnen

* Nicht genug Gluten pro Tag gegessen



Glutenbelastung

* Richtwerte fur die orale Glutenbelastung von Kindern
— unter einem Jahr variabel '
—1-3Jahre 5-10g Gluten/ Tag
—3-6Jahre 7 -12 g Gluten/ Tag
— 6 - 9 Jahre 10 — 15 g Gluten / Tag
— uber 9 Jahre 15 - 30 g Gluten / Tag

— Fur Erwachsene empfiehlt man ca. 20 — 25 g Gluten / Tag

* 1 Scheibe Weizenbrot a 40 g enthalt c;a. 2-3 _



Glutenbelastung

g amo?® omderinan

Natur

(Weizenkleber)




Glutenbelastung

e Durchfuhrung:

— 100 % ige glutenhaltige Weizenbackwaren
(ohne Lupine etc.) oder

—tagl. Gabe von Glutenpulver oder ,Seitan”

— Menge bei Kindern entsprechend dem Alter
steigern

— einbacken in glutenfreie Backwaren, in
Milchprodukte / Pudding einrihren oder als
Bratlinge, vegetarische Schnitzel zubereiten

PSS




Glutenbelastung
e Durchfuhrung:

— Glutenpulver ist uber Fa. Grunland, veganer
Shop etc. erhaltlich

* Dauer: mindestens 9-12 Wochen
* Abbruch der Glutenbelastung bei:
— Starken Symptomen
— fruherem Untersuchungstermin

m



Wie behandelt man die Zoliakie?




Wie wird der Patient weiter ubenage .

 Wachstumskurven

* Antikorpertiter (Werte mussen im Verlauf
sinken)

 In grol3en Abstanden: Spurenelemente, B-
Vitamine, Folsaure, Calzium-Stoffwechsel,
Zucker, Schilddrusenwerte

PSS



Mussen Eltern und Geschwister untersucht
werden?

e Ja, sollten sie
* Nach Beratung ist eine HLA-Untersuchung zu erwagen
* Nicht jeder, der HLA-positiv ist, bekommt eine Zoliakie!

* Aber jeder, der HLA-positiv ist, muss strenger uberwacht
werden

PasIs—T



Welche Schwierigkeiten konnen auftreten?

« Diatfehler;: unbewusst, bewusst, bewusst heimlich

 Verfugbarkeit der glutenfreien Lebensmittel
* Psychische Probleme

* Nicht-Akzeptanz/Verzweiflung bei Zweiterkrankung
(Diabetes!)

* ,Renitente” Familienmitglieder 0.5




Welche zusatzlichen Probleme konnen bei der Zoliakie
auftreten?

Folgen der Zottenverkurzung

Laktoseintoleranz
Eisenmangel
Vitaminmangel (Vitamin D!)
(EiweiRverlust und Odeme)
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Forschungsansatze

Auf der Suche nach einem Gegenmittel

Bisher gibt es weder ein Heilmittel noch eine wirksame
Behandlung der Zdliakie. Betroffene mussen daher
lebenslang eine glutenfreie Diat einhalten. Zwar arbeiten
Wissenschaftler an verschiedenen Ansatzen,

darunter oder einer

Art mithilfe von Nanopartikeln.
Zugelassen ist bisher aber kein Medikament.

Jetzt gibt es einen weiteren Therapieansatz: Detlef Schuppan
von der Universitatsmedizin Mainz und sein Team haben
einen Wirkstoff entwickelt, der an einem entscheidenden
Abbauprozess des Glutens ansetzt. Das Gluten wird im
DUunndarm teilweise zerlegt und von der Schleimhaut
aufgenommen. Bei Zoliakie-Patienten sorgt eine Uberaktivitat
des Enzyms Transglutaminase-2 dafur, dass die Gluten-
Bruchstucke dort in eine immunaktivierende und
entzindungsfordernde Form umgewandelt werden



https://www.scinexx.de/news/medizin/mittel-gegen-zoeliakie-in-sicht/
https://www.scinexx.de/news/medizin/therapie-gegen-zoeliakie-in-sicht/

ZOLIAKIE - PATHOGENESE
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Darm-Enzym als Ansatzstelle

Der jetzt getestete Wirkstoff ZED1227 verhindert diesen letzten Schritt, indem er die
Transglutaminase-2 hemmt. Wie effektiv sich mit diesem Hemmstoff die Zéliakie behandeln Iasst, haben
Schuppan und sein Team in einer Phase-Ila-Studie mit 160 Patienten in sieben europaischen Landern getestet.
Die Teilnehmer erhielten taglich eine Tablette mit 10, 50 oder 100 Milligramm ZED1227 oder aber ein
wirkstofffreies Placebo.

Um die Wirksamkeit des Mittels auch bei Glutenbelastung zu testen, nahmen die Testpersonen freiwillig
taglich eine standardisierte Menge Gluten zu sich. Wahrend der sechswoéchigen Studiendauer wurde
regelmafig ihr Befinden abgefragt, auBerdem pruften die Wissenschaftler den Zustand der Darmzotten und
ihre Tiefe mittels Endoskopien.

Messbare Besserung trotz Glutenbelastung

Das Ergebnis: Die Patienten, die den Hemmstoff ZED1227 erhalten hatten, litten trotz der Glutenaufnahme
weniger unter den typischen Zéliakiesymptomen. Parallel dazu besserte sich auch die Entzindung der
Darmschleimhaut, die Zahl der Lymphozyten in der Dinndarmwand nahm ab und die Darmzotten erholten
sich: Ihre Hohe nahm gegeniiber der Placebogabe im Schnitt um 44 Prozent zu, wie das Forschungsteam
berichtet. Je hdher die Dosis, desto ausgepragter war dabei der Effekt.

Nach Angaben von Schuppan und seinem Team demonstrieren diese Ergebnisse, dass der Hemmstoff
ZED1227 der Zoliakie entgegenwirkt und eine schitzende Wirkung auf die Dinndarmschleimhaut hat. Damit
sei ZED1227 das erste Zoliakie-Medikament, fur das eine klinische Wirksamkeit belegt werden konnte.
Folgestudie fiir Herbst 2021 geplant

,Z0liakie-Betroffene verspuren durch die dauerhaft notwendige Vorsicht bei der Ernahrung einen erheblichen
Leidensdruck®, sagt Schuppan. ,Mit dem Transglutaminase-Hemmer ZED1227 wird ihnen zukunftig eine
medikamentdse Behandlungsmaoglichkeit unterstiitzend zur glutenfreien Diat zur Verfugung stehen, die ihnen
zusatzlich einen erheblichen Zugewinn an Sicherheit und Lebensqualitat erméglicht.”

Aufgrund der vielversprechenden Ergebnisse der Phase-lla-Studie ist ab Herbst 2021 eine grofRere Phase-2b-
Folgestudie geplant. Sie soll auch Zéliakie-Patienten umfassen, die nicht auf die glutenfreie Diat ansprechen
und daher besonders belastet sind. (New England Journal of Medicine, 2021; )
Quelle: Universitatsmedizin der Johannes Gutenberg-Universitat Mainz

14. Juli 2021



https://www.nejm.org/doi/10.1056/NEJMoa2032441
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Pat mit Zerebralparese, zunehmender klinischer Verschlechterung
und Trinkverweigerung

Aspirationen und Speicheln werden haufiger

Aufgabe: Initilerung einer ET und perspektisches Planen einer PEG-
Anlage




Gastrointestinale Probleme
bei schwer neurologisch beeintrachtigten Kindern und
Jugendlichen

» Obstipation
» Gastroosophageale Refluxerkrankung
»Osophageale Motilitdtsstdrungen

»Erndhrungsstorungen

CAVE:

(Patienten mit schweren Behinderungen kénnen jedoch auch
so wie nicht behinderte Patienten andere Ursachen fur
Probleme im Magen-Darm-Trakt haben: infektiose
Gastroenteritis, Blinddarm etc.)

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Obstipation
bei schwer neurologisch beeintrachtigen Kindern und
Jugendlichen

Obstipation

»Mangelnde Flissigkeits-/Ballaststoffzufuhr?

»Mangelnde Mobilitat!

»Mangelnde Bauchpresse

»Mangelnde Moglichkeit, sich zum Toilettengang
hinzusetzen und “die FilRe in den Boden zu
dricken”

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Obstipation

bei schwer neurologisch beeintrachtigten Kindern und

Jugendlichen

Obstipation

»Mangelnde
» Mangelnde
» Mangelnde
» Mangelnde
hinzusetzen
dricken”

Therapie:

» ggf. Desimpaktation

» Flussigkeit

» Ballaststoffe

» Macrogol (cave
Aspiration)

» Lecicarbon?

ttengang
'n zu
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Gastro-0sophageale Refluxerkrankung
(GORK)
Diagnostik

»pH-Metrie

» Kombinierte intraluminale Impedanz-und pH-Messung
»Manometrie

» Motilitatsuntersuchungen

»Endoskopie und Biopsie

> Osophagusbreischluck

» Ultrasonographie

»Szintigraphie

» Untersuchung von Sekreten (Ohr/Bronchiallavage)

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Bestimmung des Energiebedarfs bei Kindern
mit schwerer neurologischer Beeintrachtigung

Quelle: Marchand et al.: Nutrition support for Neurologically Impaired Children: A Clinical
Report of the NASPGHN Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition, Juli 2006 43:123-
135

der Energiebedarf behinderter Kinder ist sehr unterschiedlich und
variiert in Abhangigkeit von

»Schwere der Beeintrachtigung

» Mobilitat

» Ausmald metabolischer Verdanderungen
»\Vorhandensein von Futterungsschwierigkeiten

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Bestimmung des Energiebedarfs neurologisch
beeintrachtigter Kinder

Indirekte Kalorimetrie
(Axelrod et al. J Parenter Enteral Nutr 2006:30, 21-26) -
Energie-Aufnahme (kcal/d ) =

[ basaler Energieverbrauch (BMR) x
Muskeltonus x Aktivitat] + Gewichtszunahme

BMR /kcal/d) = KO (m?) x Standard-metabolische Rate (kcal/m?/h) x 24 h

Muskeltonus = 0.9 erniedrigt, 1.0 normal, 1.1 gesteigert
Aktivitat = 1.1 bei Bettlagerigkeit, 1.2 Rollstuhl-Abhangigkeit oder

Kriechbewegungen, 1.3 Gehfahigkeit
Wachstum = 5 kcal/g gewiinschter Gewichtszunahme

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Anthropometrie

Alternative zur Langenschatzung:

»Unterarmlangenbestimmung
» Tibia-Langenbestimmung
»Bestimmung der Kniehohe

(Stevenson R., Dev.Med. Child. Neurol
1996, 38 (9), 855-60)

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Langenschatzung durch

Segmentmessung
SEGMENT- LA'NQEN- STANDARD-
MESSUNG SCHATZUNG ABWEICHUNG
Oberarmldnge |L=(4,35 x OAL)+21,8 1,7
(OAL)
Tibialdnge L=(3,26 x TL) + 30,8 1,4
(TL)
Kniehohe L=(2,69 x KH) + 24,2 1,1
(KH)
(Stevenson R., Dev.Med. Child. Neurol 1996/ 38 (9), 855-60)




Bestimmung des Energiebedarfs neurologisch
beeintrachtigter Kinder

Langenbezogene Kalorienzufuhr
(Krick et al. Dev Med Child Neurol 1992:34, 481-87)

» 15 kcal/cm fir Kinder ohne Beeintrachtigung der motorischen Funktionen
» 14 kcal/cm fur Kinder mit motorischer Beeintrachtigung, die gehfahig sind
» 11 kcal/cm bei Kindern, die nicht gehfahig sind

RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM




Perzentilen bezogen auf
Gross Motor Function Classification System (GMFCS ): Einteilung
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