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Hintergrund

Eine PSH ist klinisch charakterisiert
durch eine palpable Purpura, Gelenkbe-
teiligung (Arthritis, Arthralgien), Darm-
beteiligung (Kolitis, Darmwand6dem, In-
vagination) und eine mesangioprolifera-
tive Glomerulonephritis mit IgA-Abla-
gerungen. Zur klinischen Diagnose der
PSH werden obligat die palpable Purpura
und eine weitere klinische Organmitbe-
teiligung oder der Nachweis von iiber-
wiegenden IgA-Ablagerungen in einer
entnommenen Histologie gefordert [27].

Die PSH geht bei 40-55% der Kin-
der mit einer Nierenbeteiligung einher
[5]. Diese manifestiert sich in den meis-
ten Fallen als milde mesangioproliferative
Glomerulonephritis mit Mikrohdmatu-
rie und geringer Proteinurie, die in der
Mehrzahl der Falle folgenlos ausheilt [5].
In etwa 12% der Fille fuhrt die PSHN
zu Langzeitkomplikationen und verur-
sacht 1-2% aller chronisch terminalen
Nierenversagen im Kindesalter [5, 35].
Ein aggressiver Initialverlauf mit gro-
BRer Proteinurie, Odemen, akuter Nieren-
funktionsverschlechterung oder ausge-
pragten pathologischen Veridnderungen
in der Nierenbiopsie stellt ein Risiko fiir
die Entwicklung einer chronischen Nie-
reninsuffizienz dar [16, 22, 35], welches
mit 20-40% angegeben wird [16, 32, 35].
In einzelnen Berichten wurde auf die Be-
deutung eines frithen Therapiebeginns
hingewiesen, wobei dieser Effekt jedoch
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nicht sicher belegt werden konnte [1, 21,
25, 34].

Neben der klinischen Ausprigung der
Erstmanifestation in Bezug auf das Aus-
maf der Proteinurie oder der Nieren-
funktionseinschriankung korreliert auch
der Grad der histologischen Verdnderung
der Glomeruli mit der Langzeitprognose
[16, 32, 33, 35]. Daher wird bei Vorliegen
einer groflen Proteinurie oder einer Nie-
renfunktionseinschrankung die Durch-
fithrung einer Nierenbiopsie empfohlen
[18]. Bei der Beurteilung der Nierenhisto-
logie beziehen sich die meisten klinischen
Studien auf die ISKDC-Klassifikation
[11]. In spéteren Studien wird zusétzlich
zwischen akuten und chronischen Lésio-
nen unterschieden [2, 15]. Das histologi-
sche Korrelat der PSHN mit Nachweis
pathologischer, tiberwiegend mesangia-
ler IgA- Ablagerungen ist vergleichbar mit
dem Befund einer IgAN [12]. Die 2009
veroffentlichte Oxford-Klassifikation der
IgAN korreliert histologische Parameter
mit der Prognose dieser Erkrankung. In
dieser Klassifikation wird die akute Glo-
merulonephritis mit Halbmondbildung,
die bei der aggressiv verlaufenden PSHN
tiberwiegend vorliegt, jedoch nicht be-
riicksichtigt, sodass die Oxford-Klassi-
fikation auf die Prognose der akut auf-
tretenden PSHN nicht unproblematisch
tbertragbar ist [6, 31].

Da die PSHN irreversible renale Scha-
den verursachen kann, ist bei schweren
Verlaufsformen ein Therapieversuch in-
diziert. Aufgrund publizierter Erfahrun-
gen zur Behandlung der IgAN und PSHN
ist anzunehmen, dass eine immunsup-
pressive Therapie den Verlauf positiv be-
einflussen kann. Evidenzbasierte Richt-
linien zu Indikation, Art und Dauer der
Immunsuppression bei einer PSHN las-
sen sich aus der Literatur nicht ableiten,
da keine aussagekraftigen kontrollierten
Studien zu diesen Fragen vorliegen. Le-
diglich zur IgAN sind einzelne randomi-
sierte kontrollierte Studien veroffentlicht.
Da die Pathophysiologie beider Erkran-
kungen weitestgehend iibereinzustim-
men scheint [40], werden auch Ergebnis-
se von Therapiestudien der IgAN einbe-
zogen. Beide Glomerulonephritiden sind
histologisch durch Ablagerungen von IgA
im Mesangium der Glomeruli gekenn-
zeichnet, und bei beiden Erkrankungen
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werden erhohte Spiegel an galaktosedefi-
zienten IgA-Molekiilen gefunden, die mit
als Krankheitsausloser gelten [24].

Therapie

ACE-Inhibitoren

Der Effekt einer ACE-Inhibitor-Therapie
auf die PSHN ist noch nicht untersucht.
Eine randomisierte, plazebokontrollierte
Studie bei Kindern mit IgAN zeigte je-
doch einen positiven Effekt eines ACE-
Inhibitors auf die Proteinurie und auf den
primiren Endpunkt (Zeit bis zu einem
GFR-Abfall um 30%; [10]). Da auch bei
erwachsenen IgAN-Patienten [7] und
anderen glomeruldren Nierenkrankhei-
ten eine nephroprotektive Wirkung der
ACE-Inhibitor-Behandlung gezeigt wur-
de, ist ein positiver Effekt dieser Substan-
zen auch bei der PSHN mit Proteinurie
wahrscheinlich. Thr frithzeitiger Einsatz
bei Vorliegen einer ausgepragten oder
persistierenden Proteinurie wird empfoh-
len, wenn keine Kontraindikationen vor-
liegen und eine regelméflige Verlaufskon-
trolle gesichert ist.

Fiir die Substanzklasse der AT1-An-
tagonisten alleine oder in Kombination
mit ACE-Inhibitoren liegen keine Unter-
suchungen bei der PSHN und nur wenige
bei erwachsenen IgAN-Patienten vor [9].
Der Einsatz von AT1-Antagonisten wird
daher bei Kindern nicht primér emp-
fohlen, konnte aber bei nicht tolerablen
Nebenwirkungen der ACE-Inhibitoren
indiziert sein.

Kortikosteroide

Zahlreiche unkontrollierte retrospektive
Untersuchungen legen einen positiven
Effekt einer Kortikosteroidmedikation
bei der Behandlung einer PSHN nahe [21,
25]. Ein sicherer Nachweis einer Effektivi-
tat wurde bisher nicht gefiihrt, da entwe-
der keine oder nur historische Vergleichs-
populationen herangezogen wurden. Bei
der Behandlung der IgAN zeigten jedoch
einzelne randomisierte und kontrollier-
te Studien bei Erwachsenen einen positi-
ven Langzeiteffekt einer Kortikosteroid-
therapie auf den Erhalt der Nierenfunk-
tion [29]. Eine Kombination aus i.v. und
oralen Kortikosteroidgaben erzielte hier-

bei die iiberzeugendste Wirkung gegen-
iber der Kontrollgruppe [8, 29].

Bei der Behandlung der PSHN im
Kindesalter wurde in unkontrollierten
prospektiven Studien eine Kombina-
tion aus initialem i.v. (Methyl-)Predni-
solon mit einer {iber Monate absteigen-
den Dosis oraler Predniso(lo)nmedikati-
on eingesetzt [8, 25, 26], wihrend in an-
deren, retrospektiven Analysen z. T. auch
ausschliefSlich orale Kortikosteroidthera-
pien zur Anwendung kamen [15, 19, 41].
Inwieweit die initiale Gabe von hochdo-
sierten i.v. Kortikosteroiden einer alleini-
gen oralen Therapie tiberlegen ist, kann
aus der Literatur nicht abgeleitet wer-
den. Die Nebenwirkungen einer Thera-
pie mit Kortikosteroiden im Kindes- und
Jugendalter (u. a. Wachstumsbeeintréch-
tigung, arterielle Hypertonie, Steroid-
katarakte, Steroidakne, Stammfettsucht)
korrelieren mit der Dosis und der Dau-
er der Therapie, sodass die Therapieemp-
fehlung einen Kompromiss aus der ange-
nommenen Notwendigkeit und den zu
erwartenden Nebenwirkungen darstellt.

Cyclophosphamid

Insbesondere bei schweren Verlaufen der
PSHN mit einem hohen Prozentsatz an
zelluldrer Halbmondbildung in der Nie-
renhistologie (ISKDC Grad V) wurde
von mehreren Autoren CPA i.v. oder oral
verabreicht [23, 25, 26, 35, 41, 42]. Kawa-
saki et al. [23] beschrieben in einer ret-
rospektiven Analyse bei der Verwendung
von CPA (2,5 mg/kg/Tag iiber 12 Wochen
zusitzlich zu einer Kortikosteroidthera-
pie iiber 6 Monate mit initialer i.v. Gabe)
eine gegeniiber einer historischen Kont-
rollgruppe geringere Proteinurie und ge-
ringere Aktivitits-/Chronizitatsindizes in
der Nierenhistologie. In einer randomi-
sierten kontrollierten Studie mit 28 Pa-
tienten in jeder Gruppe konnte aber kein
positiver Effekt einer Gabe von 90 mg/
m?/Tag CPA iiber 6 Wochen nachgewie-
sen werden [42]. In letzterer Studie wur-
den keine Kortikosteroide verabreicht,
und die kumulative CPA-Dosis war ge-
ringer als in der Studie von Kawasaki et
al. [23]. Der Krankheitsverlauf war in
dieser Untersuchung v. a. von der klini-
schen Auspragung der Nephritis beein-
flusst [42].
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Zusammenfassung

Nierenbeteiligung bei Purpura Schénlein-
Henoch. Bei der Purpura Schonlein-Henoch
findet sich haufig eine Nierenbeteiligung, die
in ausgepragten Féllen zu einer chronischen
Niereninsuffizienz fiihren und eine dauer-
hafte Nierenersatztherapie notwendig ma-
chen kann.

Datenlage. Bisher publizierte Erfahrungen
und Studien geben keinen Aufschluss dar-
Uber, ab welchem klinischen und histologi-
schen Schweregrad der Glomerulonephri-
tis, zu welchem Zeitpunkt, mit welchen Me-
dikamenten und wie aggressiv die Nieren-
beteiligung behandelt werden muss. We-
der bei Kindern noch bei Erwachsenen wur-
den bisher Studien durchgefiihrt, die Ant-
worten auf diese Fragen geben. Bei Erwach-
senen ist die Inzidenz der Purpura-Schonlein-
Henoch-Nepbhritis (PSHN) deutlich niedriger
als im Kindesalter, somit sind fiir diese Alters-
gruppe keine aussagekraftigen Studien zu
erwarten. Auch im Kindes- und Jugendalter
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tritt die PSHN so selten auf, dass kontrollier-
te Therapiestudien nur mit sehr hohem Auf-
wand multizentrisch und international durch-
fiihrbar waren.

Therapie. Angesichts des Fehlens evi-
denzbasierter Therapieempfehlungen wer-
den aktuell bei erkrankten Kindern und Ju-
gendlichen unterschiedliche Ansétze fiir
die Behandlung einer PSHN verfolgt. Eine
konsentierte therapeutische Strategie exis-
tiert bisher nicht. Die aktuell angewende-
ten und in dieser Konsensusarbeit empfoh-
lenen Medikamente kommen in dieser In-
dikation meist,,off label” zum Einsatz. Da
die Verantwortung fiir die Medikation und
ihre Nebenwirkungen beim behandelnden
Arzt liegt, sollte ein,off label use” von Medi-
kamenten gemdR dem derzeitigen wissen-
schaftlichen und klinischen Kenntnisstand
erfolgen.

Schlussfolgerung. In der vorliegenden
Konsensusempfehlung werden der aktu-
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Therapieempfehlungen der Gesellschaft fiir Padiatrische Nephrologie (GPN)

elle Stand der Literatur zur Therapie der
PSHN dargelegt und eine Behandlungs-
strategie unter Einschluss der Experten-
erfahrung der Autoren abgeleitet. Durch
die Vereinheitlichung der Therapie und die
Dokumentation des Behandlungsverlaufs
wird angestrebt, mehr Erfahrung tiber den
Verlauf und das Therapieansprechen der
PSHN zu gewinnen. Auf Basis dieser Daten
ware der Effekt kiinftiger Therapiemodifi-
kationen besser beurteilbar. Voraussetzung
hierfiir sind die Erfassung und Verlaufsbe-
obachtung maoglichst aller Patienten mit der
Diagnose PSHN in dem hierfiir etablierten
GPN-Register (GPN: Gesellschaft fiir Padiatri-
sche Nephrologie).

Schliisselworter

Anaphylaktische Purpura -
Glomerulonephritis - IgA-Nephritis -
Immunsuppression - Konsensusempfehlung

Abstract

Renal involvement in Henoch-Schonlein
purpura. Henoch-Schonlein purpura fre-
quently affects the kidneys and can lead to
chronic renal insufficiency or end-stage renal
disease in severe cases.

Background. As appropriate controlled
studies have not been conducted in either
children or adults it has not been defined
which cases of Henoch-Schonlein purpura
nephritis (HSPN) should be treated, when
they should be treated and which medica-
tion should be selected. In adults the inci-
dence of HSPN is considerably lower than in
children and treatment evidence is unlikely
to be gained in adults. Even in children the
incidence of severe HSPN is low so that

randomized controlled treatment studies
would require an international multicenter
approach.

Therapy. As there is no consensus regard-
ing the treatment of pediatric HSPN various
protocols are used. The different treatment
protocols for HSPN as well as the medication
recommended in this consensus represent an
off label use. The responsibility for the effects
and side effects of the medication lies with
the prescribing doctor and the treatment
should be chosen based on current clinical
and scientific knowledge.

Conclusions. The presented consensus
evaluates the current literature and derives
recommendations for the treatment of HSPN

Treatment of Henoch-Schonlein purpura nephritis in children and adolescents.
Therapy recommendations of the German Society for Pediatric Nephrology (GPN)

which reflects the expert opinion of the au-
thors. Standardizing the therapy and docu-
mentation of the outcome aim at increasing
experience with this entity and will allow bet-
ter evaluation. To this end treatment modal-
ities and long-term outcome of pediatric pa-
tients with HSPN are documented in a reg-
istry of the Society for Pediatric Nephrology
(GPN).

Keywords

Anaphylactoid purpura - Glomerulonephritis -
IgA glomerulonephritis -
Immunosuppression - Consensus
recommendation

Bei Erwachsenen mit IgAN ist der al-
leinige Effekt von CPA nicht untersucht.
Einer immunsuppressiven Therapie mit
Kortikosteroiden und CPA wird jedoch
bei der IgAN ein begiinstigender Effekt
zugeschrieben [43]. Ein randomisier-
ter Vergleich einer Kombinationsthera-
pie aus Kortikosteroiden, CPA und AZA

mit einer unbehandelten Kontrollgruppe
zeigte einen positiven Effekt der Immun-
suppression auf das Ausmaf3 der Protein-
urie und das Niereniiberleben bei er-
wachsenen Patienten mit IgAN [3].

Ein entscheidender Nachteil der CPA-
Therapie ist das akute und langfristige
Nebenwirkungsprofil. Das Risiko einer

Infektion beim gemeinsamen Einsatz
mit Kortikosteroiden kann durch eine
antibiotische Prophylaxe mit Cotrimo-
xazol reduziert, aber nicht vermieden
werden. In Bezug auf die dosisabhén-
gige Gonadotoxizitit wird zum Einsatz
von GnRH-Agonisten bei postpuberta-
ren Madchen geraten [39]. Das Risiko
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Tab. 1
Mindestanforderung fiir Nierenbiopsie

Nachweis typischer IgA-Ablagerungen in der
Immunfluoreszenz oder durch Immunoper-
oxidase

Kriterien fiir die Nierenbiopsie. (Nach [6, 31])

10 auswertbare Glomeruli

Mehr als spurenhafte dominante oder kodominante mesangiale Farbung mit IgA; nicht alle Glomeruli
missen Positivitdt zeigen

IgG und IgM kénnen vorhanden sein, allerdings in geringerer Intensitat als IgA, auBBer dass IgM in skle-
rotischen Arealen prominent sein kann.

(3 kann nachweisbar sein.

Eine Lupusnephritis muss ausgeschlossen werden.

<4 Mesangialzellen/Mesangialareal

4 bis 5 Mesangialzellen/Mesangialareal
6 bis 7 Mesangialzellen/Mesangialareal Moderate mesangiale Hyperzellularitét

>8 Mesangialzellen/Mesangialareal Schwere mesangiale Hyperzellularitat

Direkte Darstellung einer Basalmembranruptur, extrakapillaren Fibrins oder extrakapillarer Proliferation
Extrakapillare Zellproliferation mit mehr als 2 Zell-
schichten mit Zellen in {iber 50% der Lasion
Extrakapillare Lasion mit weniger als 50% Zellen
und weniger als 90% Extrazellularmatrix

Lasion an der Baumann-Kapsel mit tiber 90% Ex-
trazelluldarmatrix

Mesangiale Hyperzellularitét (Beurteilung Normal
des Areals eines Glomerulus mit den meisten

Mesangialzellen, auB3er direkt am GeféBstiel)

Milde mesangiale Hyperzellularitat

Schlingennekrose
Halbmond?®

Zelluldrer Halomond

Fibrozellularer Halbmond

Fibroéser Halomond

Ischamische Glomerula werden ausgeschlossen.

Endokapillare Hyperzellularitat

Erhohte Zahl der Zellen im Kapillarlumen, das Lumen einengend

Erlduterung der Abkirzungen s. Abkiirzungsverzeichnis.  Halbmonde sind extrakapillare Lasionen, die tber 10% der Zirkumferenz der Baumann-Kapsel betreffen.

Nephrotisches Syndrom

Tab.2 Definitionen

Proteinurie >40 mg/m?/h
Serumalbumin <2,5 mg/d|

Eingeschrénkte Nierenfunktion?

GFR<90 ml/min/1,73 m?

Vollsténdige Remission® der PSHN
(nach 3 bzw. 6 Monaten)

Proteinurie <4 mg/m?/h
<0,2 g/g Kreatinin
Serumalbumin >3,5 g/d|

Partielle Remission® der PSHN
(nach 3 bzw. 6 Monaten)

Kleine Proteinurie von 4-40 mg/m?/h
0,2-2,0 g/g Kreatinin
Serumalbumin >2,5 g/dl

Fehlende Remission® der PSHN
(nach 3 bzw. 6 Monaten)

GroRe Proteinurie von >40 mg/m%/h
>2,0 g/g Kreatinin oder Serumalbuminkonzentration <2,5 g/dl

der Nephritis entsprechen kann.

Erlduterung der Abkirzungen s. Abkiirzungsverzeichnis.  GFR wird nach der Praxis der behandelnden Zentren
mit einer Schwartz-Formel, einer Cystatin-C-basierten Formel oder aus dem Sammelurin errechnet. ® GFR geht
nicht in die Beurteilung der Remission ein, da eine reduzierte GFR auch einem Nierenschaden nach Ausheilen

einer sekundaren Amenorrhé nach CPA-
Therapie einer Lupusnephritis konnte in
dieser Studie und einer weiteren retro-
spektiven Analyse [4] bei erwachsenen
Frauen durch eine begleitende Gabe von
GnRH-Analoga reduziert werden. Bei
postpubertidren mannlichen Patienten
mit Lupusnephritis wird aufgrund des
Infertilitatsrisikos zur Kryokonservie-
rung von Spermien vor Beginn der CPA-
Therapie geraten [38]. Da das Infertili-
tatsrisiko einer CPA-Therapie bei PSHN-
Patienten nicht untersucht ist, erscheint
es sinnvoll, diese Empfehlungen auch
fiir postpubertdre Patienten mit PSHN
zu Uibernehmen.
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Azathioprin

In mehreren Studien wurde AZA nach
initialer Therapie mit Kortikosteroiden
zur ldngerfristigen immunsuppressiven
Therapie der PSHN eingesetzt. In einer
retrospektiven Analyse von 17 Patienten,
bei denen initial eine relativ geringe Kor-
tikosteroiddosis (1-2 mg/kg alternierend
tiber 4 Wochen) verwendet wurde, wurde
ein positiver Effekt gegeniiber einer histo-
rischen Kontrollgruppe beschrieben [15].
In einer jiingeren Untersuchung hatte die
zusdtzliche Gabe von AZA im Vergleich
zu einer alleinigen Therapie mit Kortiko-
steroiden iiber 4 Wochen ebenfalls weni-
ger chronische Nierenschdden zur Folge

[37]. Bei Kindern und Jugendlichen mit
IgAN konnte durch eine AZA-Therapie
iiber 2 Jahre eine Verringerung irreversi-
bler histologischer Schiden und eine Ver-
minderung der Proteinurie erzielt werden
[45].

Ciclosporin A

CsA wurde bei der PSHN sowohl als
Monotherapie als auch in Kombination
mit einer initialen Kortikosteroidtherapie
eingesetzt. Jauhola et al. [20] verglichen
eine alleinige Immunsuppression mit
CsA (im Median tiber 1,2 Jahre) mit einer
alleinigen Kortikosteroidtherapie (im
Median iiber 5 Monate) und beschrieben
bei insgesamt 24 untersuchten Kindern
und Jugendlichen (nur bei 15 wurde die
Behandlung randomisiert zugewiesen)
einen signifikant rascheren Riickgang
der Proteinurie in der CsA-Gruppe [20].
Bei keinem Patienten mit CsA-Therapie
verschlechterte sich die Nierenfunktion
oder persistierte eine grofle Proteinurie.
Kein Patient der CsA-Gruppe (0/11) er-
hielt eine zusatzliche Immunsuppression,
wihrend signifikant mehr der Patienten
mit Kortikosteroidtherapie (7/13) im Ver-
lauf mit zusatzlichen Immunsuppressiva
behandelt wurden [20]. Jedoch waren
2 Jahre nach Therapiebeginn und bei der
letzten Kontrolle zwischen den Patienten



Bei Anstieg der Proteinurie > 40mg/m’h (> 2,0 g/g Kreatinin) Biopsie

/ und Therapie gemaf Protokoll Il oder Ill

EiweiBquantifizierung

einschleichen

* *x Kk ok

Bei fehlendem Abfall der Proteinurie <50% des Ausgangswerts

im Urin \ nach 6 Wochen Beginn der Therapie mit Ramipril 6 mg/m? Dosis

Bei Abfall der Proteinurie um > 50% Fortsetzen der
Urinkontrollen alle 2 Wochen bis zur vollstandigen Remission

Nierenfunktions-

Bei Abfall der GFR < 90 ml/min/1,73m?

bestimmung Nierenbiopsie und Therapie gemaf Protokoll IV
1 1 1 1 1 1 1
T T T T T T T
0 1 2 3 4 5 6
Monate

Abb. 1 A Protokoll I: Proteinurie <40 mg/m?/h (<2,0 g/g Kreatinin), GFR=90 ml/min/1,73 m?, Serum-
albumin >2,5 g/l, Erlduterung der Abkiirzungen s. Abkiirzungsverzeichnis

beider Therapiearme weder die Protein-
urie noch die Nierenfunktion signifikant
verschieden [20].

Vergleichende Untersuchungen einer
CsA- mit einer CPA- oder AZA-Thera-
pie existieren beziiglich der PSHN nicht.

Mykophenolat Mofetil

Zum Einsatz von MMF bei PSHN existie-
ren wenige Fallberichte, eine Fallserie mit
12 Patienten und ein retrospektiver Ver-
gleich einer Kortikosteroidtherapie mit
einer Kombinationstherapie aus Kortiko-
steroiden und MME, aus denen der Nach-
weis einer generellen Wirksamkeit nicht
abgeleitet werden kann. In einer Arbeit
wurden 12 Patienten mit grofler Protein-
urie zunichst tiber 4 Wochen mit Kor-
tikosteroiden behandelt, ohne dass ein
Riickgang der Proteinurie erreicht wur-
de. Deshalb wurde 4 Wochen nach der
Erstmanifestation der PSHN zusitzlich
MMF gegeben, worauthin sich innerhalb
von 1 bis 4 Monaten die Proteinurie bei
allen Patienten um mindestens 50% ver-
ringerte. Der Vergleich mit 16 Patienten,
die kumulativ zwischen 200 und 300 mg/
kg CPA erhalten hatten, ergab bei den mit
MMF behandelten Patienten trotz ausge-
pragterer histologischer Lasionen ein ver-
gleichbar gutes und rasches Ansprechen
der Proteinurie [14]. In der grofiten pu-
blizierten Studie wurde an 54 tiberwie-
gend erwachsenen Patienten der Effekt
einer alleinigen Kortikosteroidtherapie
mit dem einer Kombination von Kor-
tikosteroiden in reduzierter Dosis und

MME verglichen. Die Remissionsrate war
in beiden Gruppen nicht signifikant ver-
schieden [30].

Bei der IgAN des Erwachsenenalters
ergab eine Metaanalyse von 4 kontrollier-
ten Studien mit insgesamt 89 mit MMF
behandelten Patienten keinen signifikan-
ten Effekt von MMF auf das Niereniiber-
leben, die Verdopplung des Serumkreati-
nins oder die Proteinurie [44].

Plasmapherese

In klinisch progredienten Fillen einer
PSHN wurde von verschiedenen Untersu-
chern ein Therapieversuch mit einer Plas-
mapherese unternommen. In 2 Studien
wurden insgesamt 25 Kinder ohne Kon-
trollgruppe mit alleiniger Plasmapherese
behandelt [17, 36]. In einer der beiden
Analysen wurde der Plasmapherese ein
Effekt zugeschrieben, da trotz ausgeprag-
ter Nephritis bei allen bis auf 1 Patienten
eine vollstaindige Remission erzielt wer-
den konnte. Bei dem einen Patienten, der
eine terminale Niereninsuffizienz entwi-
ckelte, war spat mit der Behandlung be-
gonnen worden [36]. In einer fritheren
Untersuchung wurden bei spaterem Be-
handlungsbeginn und schlechterer ini-
tialer Histologie keine guten Ergebnis-
se einer alleinigen Plasmapherese gefun-
den [17]. Ein sicherer Nachweis der Effek-
tivitdt des Plasmaaustausches im Rahmen
der PSHN wurde bisher nicht gefiihrt.

Rituximab

Bei 2 Patienten wurde ein erfolgreicher
Einsatz von Rituximab bei einer klinisch
sehr ausgeprigten PSH mit Nephritis be-
schrieben [13, 28]. Die Patienten waren
17 und 22 Jahre alt. Bei einem Patienten
wurde durch eine Therapie mit Kortiko-
steroiden und CPA keine Besserung er-
zielt, der andere Patient hatte keine ande-
ren Immunsuppressiva erhalten. Bei bei-
den Patienten besserten sich sowohl die
klinischen Symptome der PSH als auch
die Proteinurie, und es wurde eine voll-
standige Remission erreicht. Aufgrund
der geringen Zahl der publizierten Er-
fahrungen und fehlender systematischer
Untersuchungen kann der Stellenwert
dieser Therapie zum aktuellen Zeitpunkt
nicht abgeschitzt werden.

GPN-Empfehlung zur
Behandlung der PSHN im
Kindes- und Jugendalter

Trotz in der Regel eindeutiger klinischer
Diagnose und zahlreicher publizierter Er-
fahrungen zur Behandlung der PSHN ist
der therapeutische Effekt einer immun-
suppressiven Therapie weder durch pa-
thophysiologische Konzepte sicher be-
griilndbar noch zweifelsfrei nachgewie-
sen. Lediglich aufgrund der Vielzahl be-
schriebener positiver Effekte im Ver-
gleich zu historischen Kontrollgruppen,
dem Nachweis sich signifikant verbes-
sernder Surrogatparameter sowie dem
in randomisiert kontrollierten Studien
bei der IgAN gezeigten positiven Effekt
ist die Wirksamkeit einer immunsup-
pressiven Therapie sehr wahrscheinlich.
Aufgrund fehlender Studien und der va-
riablen Krankheitsverlaufe mit Spontan-
heilungen ist die Notwendigkeit einer
nebenwirkungsreichen immunsuppres-
siven Therapie beim einzelnen Patienten
héufig schwierig abzuschitzen. Um der
variablen Auspragung der PSHN gerecht
zu werden, stratifiziert die vorliegende
Therapieempfehlung die klinischen und
histologischen Parameter der Erkran-
kungsmanifestation in 4 Stadien mit da-
raus abgeleiteten unterschiedlich inten-
siven Therapiestrategien (Definition der
histologischen Parameter s. @ Tab. 1, der
klinischen Parameter s. @ Tab.2). Die
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Ramipril 6mg/m? bis zur vollstindigen Remission Dosis einschleichen

Eiweiquantifizierung

/ | Bei Abfall der Proteinurie > 50% Urinkontrollen alle 2 Wochen

im Urin | Bei Persistenz oder Anstieg der Proteinurie Urin- und
Serumalbuminkontrollen alle 2 Wochen

*hkk ok Kk

Nierenfunktions- und

Serumalbuminbestimmung

Bei Abfall des Serumalbumins < 2,5 g/I
Therapie gemaf Protokoll IlI

?Hk*\

Bei Abfall der GFR < 90 ml/min/1,73m?

Biopsie erneute Nierenbiopsie und Therapie gemaR Protokoll IV
| : : : : : :
0 1 2 3 4 5 6
Monate

Abb. 2 A Protokoll II: Proteinurie >40 mg/m?/h (>2,0 g/g Kreatinin), GFR=90 ml/min/1,73 m?, Serum-
albumin >2,5 g/l keine zelluldren Halbmonde in der Nierenbiopsie, Erlduterung der Abkiirzungen

s. Abkiirzungsverzeichnis

Berechnung der GFR erfolgt nach der
Praxis der jeweiligen Zentren (Schwartz-
Formeln, Berechnung nach Cystatin C
oder mittels Sammelurin).

Die allgemeinen Behandlungsempfeh-
lungen gelten nicht fiir die nachfolgend
aufgefithrten Risikokonstellationen. In
diesen Fillen sind Therapieentscheidun-
gen nur unter Abwégung der individuel-
len Einflussfaktoren moglich:
== Patienten mit ungewohnlich schwe-

ren extrarenalen Krankheitsmanifes-

tationen (z. B. schwere ZNS-Beteili-
gung, Lungenblutungen, Darmperfo-
ration)

== Patientinnen wihrend einer Schwan-
gerschaft (Ausschluss durch Schwan-
gerschaftstest bei Madchen im ferti-
len Alter), Stillzeit

== Patienten mit begleitenden unabhan-
gigen Erkrankungen

== Patienten mit vorbestehender chro-
nischer Nierenschiddigung (andere
chronische Nierenerkrankung, vor-
bestehende Proteinurie oder GFR-

Einschrinkung)
== Patienten, die bereits mit Immunsup-

pressiva vorbehandelt wurden (z. B.

Methotrexat, MME, CsA, AZA, CPA,

Kortikosteroide)
== Patienten mit bestehender Kontrain-

dikation fiir die empfohlene Therapie
== Fehlende Therapieeinwilligung [“in-

formed consent® (Information zu

»off-label use®)]
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Um die Effektivitit der empfohlenen Stra-
tegien zu evaluieren, wird die Erfassung
der Behandlung und des Therapieanspre-
chens in einem Register angestrebt.

PSHN Stadium |

Patienten mit milder Manifestation
einer PSHN. Kein nephrotisches Syn-
drom, Proteinurie <40 mg/m*h (<2,0 g/g
Kreatinin) und GFR>90 ml/min/1,73 m?
(Serumalbumin >2,5 g/dl), Nierenbiopsie
nicht indiziert (8 Abb. 1)

Protokoll |

Urinkontrolle mit quantitativer Eiweif3-

bestimmung 2, 4 und 6 Wochen nach der

Erstuntersuchung:

== Bei riickldufiger Proteinurie anschlie-
Bend Urinkontrollen alle 2 Wochen
bis zur Remission

== Bei fehlendem Abfall der Protein-
urie um 50% (nach 6 Wochen) Be-
ginn einer ACE-Inhibitor-Therapie
mit 6 mg/m?/Tag Ramipril, einschlei-
chend dosiert

== Bei Zunahme der Proteinurie
(>40 mg/m?%/h oder >2,0 g/g Krea-
tinin) Durchfithrung einer Nieren-
biopsie und Anwendung der Proto-
kolle IT oder III

Kontrolle der Nierenfunktion 4 Wochen
nach der Erstvorstellung empfohlen:
== Bei Abfall der GFR<90 ml/

min/1,73 m? Empfehlung zur Nie-

renbiopsie und zur Anwendung von
Protokoll IV bei Nachweis aktiver La-
sionen in der Biopsie

PSHN Stadium Il

Patienten mit moderater Manifestation
einer PSHN. Proteinurie >40 mg/m?/h
(>2,0 g/g Kreatinin) ohne nephrotisches
Syndrom (Serumalbumin >2,5 g/dl) oh-
ne Einschriankung der GFR (=90 ml/
min/1,73 m?) und ohne zelluldre Halb-
monde in der Nierenbiopsie. Aufgrund
der groflen Proteinurie besteht die Indi-
kation zur Nierenbiopsie (8 Abb. 2).

Protokoll Il
Beginn einer ACE-Inhibitor-Therapie,
keine immunsuppressive Therapie
Urinkontrollen mit quantitativer Ei-
weifSbestimmung nach 1 und 2 Wochen,
danach alle 2 Wochen
Bestimmung von Serumkreatinin und
Serumalbumin mindestens 1 und 4 Wo-
chen nach Erstvorstellung
== Bei nephrotischem Syndrom oder
Abfall des Serumalbumins (<2,5 g/dl)
Anwendung von Protokoll III
== Bei im Verlauf fallender GFR
(<90 ml/min/1,73 m?) Anwendung
von Protokoll IV

Medikation.
== Ramipril 6 mg/m?/Tag, einschlei-
chend dosiert

PSHN Stadium Il

Patienten mit nephrotischem Syndrom.
Proteinurie >40 mg/m?/h (>2,0 g/g Krea-
tinin), nephrotisches Syndrom (Serumal-
bumin <2,5 g/dl), histologisch aktive Ne-
phritis (IgA-Nachweis plus mindestens
ein weiteres histologisches Aktivitits-
merkmal, s. unten) oder Patienten mit
Nachweis zelluldrer Halbmonde in der
Nierenbiopsie

Protokoll 111

Die Patienten erhalten eine Induktions-
therapie mit i.v. Methylprednisolon
(3-mal an alternierenden Tagen) und
eine anschlieflende orale Prednisolon-
therapie in absteigender Dosis. In Ab-
héngigkeit vom priméren Ansprechen
(s. unten) wird nach 3 Monaten eine zu-



Ramipril 6mg/m? bis zur vollstandigen Remission

Dosis einschleichen

[l Methylprednisolonpulse 3-mal 300 mg/m?*(maximal 3-mal 500 mg) alle 48h

60mg/m*/Tag

40mg/m?/48h
maximal 80mg

maximal 60mg

Prednisolon oral

|Partielles Ansprechen: Fortsetzen Ramipril

EiweiBquantifizierung

im Urin

*kk Kk Kk Kk Kk Kk

Nierenfunktions- und

Fehlendes Ansprechen: evtl. Nierenbiopsie
Individuelle Therapieentscheidung

CSA (Talspiegel 100-200 ng/ml) oder

MMF (1000-1200 mg/m?, maximal 2-mal 1 g) oder
AZA (2 mg/kg)

Serumalbuminbestimmung

Bei Abfall der GFR < 90 ml/min/1,73m? erneute

** * * * Nierenbiopsie und Therapie gemaR Protokoll IV Abb..3 <.Protoko|| n:
4 Proteinurie >40 mg/
Partielles Ansprechen: Therapiefortsetzung | m?2/h (>2,0 g/g Kreatinin),
Biopsie i 2
P Fehlendes Ansprechen: erneute Nierenbiopsie GFR=90 ml/mln/1,73 m*,
indiziert, individuelle Therapieentscheidung Serumalbumin <2,5 g/I
R oder mindestens ein zellu-
. | | | , , i |srer Halbmond in der Nie-
T T T T T T T . . .
0 1 2 3 4 5 6 renbiopsie, Erlduterung

Monate

Ramipril 6mg/m? bis zur vollstandigen Remission Dosis einschleichen

der Abkiirzungen s. Abkiir-
zungsverzeichnis

||| Methylprednisolonpulse 3-mal 300 mg/m? i.v. (maximal 3-mal 500 mg) alle 48 h

60mg/m*/Tag

40mg/m*/48h
maximal 80mg

maximal 60mg

Prednisolon oral

+ + + CPA 3-mal 500-1000mg/m? i.v.

EiweiBquantifizierung
im Urin

dhkk ok ok ok ok ok

Nierenfunktions- und
Serumalbuminbestimmung

L T * *,

Partielles Ansprechen: Fortsetzen Ramipril

Fehlendes Ansprechen: evtl. Nierenbiopsie
Individuelle Therapieentscheidung

CSA (Talspiegel 100-200 ng/ml) oder

MMF (1000-1200 mg/m? maximal 2 x 1 g) oder
AZA (2 mg/kg)

Bei weiterem Abfall der GFR erneute
Nierenbiopsie und Rescue-Therapie

Partielles Ansprechen: Therapiefortsetzung

Biopsie :
Fehlendes Ansprechen: erneute Nierenbiopsie Abb.4 < Prot9ko|l Iv:
indiziert, individuelle Therapieentscheidung GFR<90 ml/min/1,73 m?
N mit Nachweis einer histo-
| | | | | | . logisch aktiven Nephritis,
0 1 2 3 2 5 6 Erlauterung der Abkiir-
Monate zungen s. Abkiirzungsver-
zeichnis
sitzliche Immunsuppression angeschlos-  Medikation. an alternierenden Tagen in einer ein-

sen (s. unten). Zusitzlich erfolgt unab-

héngig vom Blutdruck eine antiprotein-

urische Therapie mit ACE-Inhibitoren

(8 Abb.3).

== Bei im Verlauf fallender GFR<90 ml/
min/1,73 m? Anwendung von Proto-
koll IV

= Methylprednisolon i.v. 300 mg/m?/
Tag (maximal 500 mg) an 3 Tagen je-
weils im Abstand von 48 h

= Prednisolon oral 60 mg/m?/Tag (ma-
ximal 80 mg, gegeben in 3 Dosen tag-
lich) zwischen den Gaben, anschlie-
Bend Prednisolon oral 60 mg/m?/Tag
(maximal 80 mg) iiber 3 Wochen, an-
schlieflend 4 Wochen Prednisolon
oral 40 mg/m?/Tag (maximal 60 mg)

zelnen morgendlichen Gabe
== ACE-Inhibitor-Therapie: Ramipril
6 mg/m?/Tag, einschleichend dosiert

PSHN Stadium IV

Patienten mit eingeschrankter Nieren-
funktion. GFR-Einschriankung <90 ml/
min/1,73 m? und aktive Nephritis in der
Nierenbiopsie (Nachweis mindestens
eines zelluldren Halbmondes oder min-
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destens einer Schlingennekrose durch di-
rekte Darstellung einer Basalmembran-
ruptur, Nachweis von extrakapillarem Fi-
brin oder extrakapillarer Proliferation)

Protokoll IV

Zusitzlich zur Kortikosteroidtherapie
(s. Protokoll III) erhalten die Patienten
eine CPA-Therapie. Eine Begleitmedika-
tion zur Reduktion des Nebenwirkungs-
risikos ist empfohlen (8 Abb. 4).

Medikation.

== CPA wird in 3 Gaben im Abstand
von 4 Wochen i.v. verabreicht. Die
1. Gabe erfolgt in einer Dosierung
von 750 mg/m?/Tag, die anschlie-
Bende Dosis richtet sich danach, ob
der angestrebte Leukozytennadir von
2500 bis 4000 Zellen/mm? nach etwa
14 Tagen erreicht wurde. Eine Do-
siserhohung oder -reduktion erfol-
gen in Schritten von 250 mg/m?. Bei
einer GFR<30 ml/min/1,73 m? muss
eine Dosisreduktion um 30% vor-
genommen werden. Die erste CPA-
Gabe erfolgt am Tag nach der ersten
Methylprednisolongabe. Eine schrift-
liche Aufklarung iiber die Risiken
und Nebenwirkungen ist erforder-
lich.

= Methylprednisolon i.v. 300 mg/m?/
Tag (maximal 500 mg) an 3 Tagen im
Abstand von jeweils 48 h

= Prednisolon oral 60 mg/m?/Tag (ma-
ximal 80 mg) zwischen den Ga-
ben, anschlieflend Prednisolon oral
60 mg/m?/ Tag (maximal 80 mg) iiber
3 Wochen, anschlieflend 4 Wochen
Prednisolon oral 40 mg/m?/Tag (ma-
ximal 60 mg) an alternierenden Ta-
gen

== ACE-Inhibitor-Therapie: Ramipril
6 mg/m?/Tag, einschleichend dosiert

Rescue-Therapie

Bei Patienten mit Verschlechterung der
GFR oder der Proteinurie unter proto-
kollgerechter Therapie wird deren Inten-
sivierung entsprechend der Verschlech-
terung mit Ubergang in ein intensive-
res Protokoll empfohlen. Sollte bei einer
Therapie gemaf3 Protokoll IV die GFR
um 50% unter den Ausgangswert fallen,
wird die Plasmapherese als Rescue-The-
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rapie empfohlen. Die Patienten erhalten
zusitzlich zur Behandlung mit i.v. Me-
thylprednisolon mit anschlieflender ora-
ler Prednisolongabe in absteigender Do-
sis und CPA (s. Protokoll IV) 7 Plasma-
pheresebehandlungen innerhalb von
2 Wochen. Bei iiberzeugendem Anspre-
chen kann die Plasmapheresetherapie
auch langer fortgesetzt werden.

Plasmapheresetherapie

== Austausch 50 ml/kgKG an 3 aufei-
nanderfolgenden Tagen, anschlie-
Bend nach 1 Tag Pause 4 weitere Be-
handlungen mit 50 ml/kgKG inner-
halb von 10 Tagen

In der Regel wird Plasma gegen Human-
albumin ausgetauscht. Besteht eine zu-
satzliche klinische Indikation fiir eine
Frischplasmagabe, kann der Austausch
auch gegen Frischplasma erfolgen.

Evaluation

3 Monate nach Therapiebeginn

Vollstandige Remission (Definition
s. B Tab.2). Keine weitere Immunsup-
pression, Absetzen der ACE-Inhibitor-
Therapie im Verlauf, monatliche Urin-
kontrollen iiber 6 Monate, Kontrolle der
Nierenfunktion nach 6 Monaten (bei ein-
geschrinkter Nierenfunktion haufiger)

Partielle Remission (Definition
s. @ Tab.2). Fortsetzen der ACE-Inhibi-
tor-Therapie tiber die komplette Remis-
sion hinaus und monatliche Urinkontrol-
len iiber 6 Monate, Kontrolle der Nieren-
funktion nach 3 und 6 Monaten (bei ein-
geschrankter Nierenfunktion haufiger)

Fehlendes oder nicht ausreichendes An-
sprechen. Fortsetzen der ACE-Inhibi-
tor-Therapie und Beginn einer weiteren
Immunsuppression (individuelle Ent-
scheidung beziiglich Kortikosteroiden,
CPA, AZA, CsA, MME, Plasmapherese),
ggf. erneute Nierenbiopsie (zum Nach-
weis weiterhin aktiver Nephritis empfoh-
len)

6 Monate nach Therapiebeginn

Vollstindige Remission (Definition
s. @ Tab.2). Ausschleichen der Immun-
suppression iiber 6 Monate (falls gege-
ben) und Absetzen der ACE-Inhibitor-
Therapie im Verlauf nach Beendigung
der immunsuppressiven Therapie bei an-
haltender Remission

Partielle Remission (Definition
s.@ Tab.2). Fortsetzen der Immunsup-
pression (falls gegeben), Ausschleichen
iiber 6 Monate nach Erreichen der kom-
pletten Remission, Fortsetzen der ACE-
Inhibitor-Therapie bis tiber die komplet-
te Remission hinaus; erneute Nierenbiop-
sie bei Fortsetzen der Immunsuppres-
sion empfohlen, um eine persistieren-
de Aktivitit als Indikation fiir die fortge-
setzte Immunsuppression nachzuweisen
(Nachweis aktiver Nephritis vor weite-
rer Immunsuppression: mindestens mo-
derate Hyperzellularitit und persistieren-
der IgA-Nachweis)

Fehlendes oder nicht ausreichendes
Ansprechen. Fortsetzen der ACE-Inhi-
bitor-Therapie und weitere Immunsup-
pression (individuelle Entscheidung be-
ziiglich Kortikosteroiden, CPA, AZA,
CsA, MME Plasmapherese); erneute Nie-
renbiopsie indiziert (Nachweis aktiver
Nephritis vor weiterer Immunsuppres-
sion: mindestens moderate Hyperzellu-
laritit und persistierender IgA-Nachweis)

Empfohlene Verlaufskontrollen
bei komplikationslosem Verlauf

Vollstindige Remission (Definition
s. @ Tab.2). Im ersten Jahr 4- bis 6-mal
jahrlich Uberpriifung von Proteinurie
und Blutdruck, bei persistierender Vollre-
mission anschlieflend 1-mal jahrlich (mit
Bestimmung der Nierenfunktion)

Persistierende Proteinurie unter ACE-
Inhibitor-Therapie und/oder Immun-
suppression. Quantitative Erfassung
der Proteinurie, Nierenfunktionsbestim-
mung und Blutdruckmessung alle 3 Mo-
nate



Relapse. Erneute Anwendung der Ini-
tialprotokolle nach klinischer und histo-
logischer Ausprigung; bei bereits erfolg-
ter 3-maliger Gabe von CPA (Kumulativ-
dosis 1750-2750 mg/m?) zuriickhaltender
Einsatz von CPA und alternative Immun-
suppressiva erwagen

Begleittherapie

Eine konsequente antihypertensive The-
rapie sollte bei arteriellem Hypertonus
zusitzlich zur Gabe des ACE-Inhibitors
erfolgen. Der Zielblutdruck in der ambu-
lanten 24-h-Blutdruckmessung liegt zwi-
schen der 50. und 95. Perzentile.

Bei CPA-Therapie.

== Mesna 400 mg/m? ED i.v. zu den
Zeitpunkten 0, 4 und 8 h der CPA-In-
fusion

== Urinportionen mittels Stix auf
Hématurie untersuchen

== Hydrierung zur Verhinderung der
hamorrhagischen Zystitis unter Gabe
von CPA (3000 ml/m?/24 h, Fliissig-
keitsbilanzierung, Gewichtskontrolle,
bei unzureichender Diurese und/
oder Odembildung Gabe von Diu-
retika, z. B. Furosemid), Patienten
zum hiufigen Wasserlassen anhalten
(mindestens alle 2 h)

== Bei Verdacht auf himorrhagische
Zystitis: Erhohung und Verlangerung
der Hydrierung, ggf. weitere Mesna
Gaben sowie Analgesie

Antiemetika. Ondansetron
== 5 mg/m?iv. 15 min vor Beginn der
CPA-Gabe, dann 4 mg/m?alle 12 h

Alternativ Granisetron fiir Kinder >2 Jah-

re:

== <25 kg: 40 ug/kgKG als Kurzinfusion
vor Beginn der CPA-Gabe

== >25kg: 1 mg als Kurzinfusion vor
Beginn der CPA-Gabe

== bei Bedarf werden anschlieflend
20 ug/kgKG alle 12 h verabreicht

Pneumocystis-jirovecii-Prophylaxe.

Kinder bis 13 Jahre

= TMP 150 mg/m?/Tag+SMX 750 mg/
m?/Tag oral in 2 ED 3-mal wdchent-
lich an alternierenden Tagen (z. B.
Montag, Mittwoch, Freitag)

Jugendliche >13 Jahre

== 160 mg TMP+800 mg SMX in 1 ED
3-mal wochentlich an alternierenden
Tagen (z. B. Montag, Mittwoch, Frei-
tag)

Dosisreduktion bei Niereninsuffizienz

= Bei GFR<30 ml/min/1,73 m? Dosis
halbieren

= Bei GFR<15 ml/min/1,73 m? ist die
Gabe nicht empfohlen.

Korrespondenzadresse

PD Dr. M. Pohl

Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinikum Freiburg
MathildenstraB3e 1

79106 Freiburg
martin.pohl@uniklinik-freiburg.de

Interessenkonflikt. Der korrespondierende Autor
gibt fiir sich und seine Koautoren an, dass kein Inter-
essenkonflikt besteht.
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Historisch gesehen stellt die Padiatrie
zweifellos die ,Wiege” des erndhrungs-
medizinischen Denkens dar. Es besteht
zunehmende Gewissheit, dass zukiinftig die
klinische Medizin starker und fachiibergrei-
fend von PraventionsmalBnahmen gepragt
sein muss. In Hinblick auf die wichtigsten
Zivilisationserkrankungen unserer Tage
spielen die Einfliisse bereits friihester Er-
ndhrung eine iberragende Rolle, so dass
die grof3e Bedeutung erndhrungsbezogener
MaBnahmen innerhalb der Kinder- und Ju-
gendmedizin im Rahmen einer gesamtheit-
lichen Gesundheitspolitik bewusst gemacht
werden muss.

Das vorliegende Buch, das durch die Zu-
sammenarbeit von 54 namhaften Fach-
experten entstand, ist umfassend angelegt,
sehr libersichtlich gegliedert und mit 62
Abbildungen illustriert. Es schldgt einen
vollstdndigen Bogen, ausgehend von den
physiologischen Grundlagen liber nahezu
alle Bereiche der Organpathologie und viel-
faltigen klinischen Situationen bis hin zu
ethischen und juristischen Gesichtspunkten.
Die Bereiche enterale und parenterale Nahr-
stoffzufuhr sind klar voneinander getrennt.
In einem eigenen Kapitel sind die Materia-
lien und Substrate fiir eine orale und paren-
terale Erndhrungstherapie dargelegt. Sehr
differenziert werden auch die Grundlagen
einer Risikobewertung der Ernahrungsfor-
men an die Hand gegeben.

Der Bereich der oralen Erndhrung beginnt
beim Stillen, geht liber Sondenerndhrung
und spezielle Kostformen, bis zur kurzen
Besprechung von Vegetarismus und Trenn-
kost. In sehr differenzierter Weise werden
unterschiedliche Formen der Infusionsthe-
rapie in unterschiedlichen Altersgruppen
und klinischen Situationen beschrieben.

Buchbesprechungen

Darstellungen tiber Wechselwirkungen
und Mischbarkeit von Losungen sind fiir
den klinischen Alltag besonders wertvoll.
Sehr differenziert ist die Darstellung der Er-
nahrungstherapie in speziellen Krankheits-
situationen, die von metabolischen Storun-
gen, immunologischen und onkologischen
Krankheitsbildern bis zu pulmonalen Er-
krankungen reichen. Notfallsituationen wie
auch entsprechende Zufuhrempfehlungen
nehmen ein eigenes Kapitel ein. Im An-
hang findet man Referenzwerte, hilfreiche
Formeln und eine Adressensammlung er-
nahrungsbezogener Institutionen und Be-
ratungsstellen.

Dieses Buch ist sehr gelungen; es setzt
einen aktuellen und hohen Standard der
Erndhrungsmedizin in der Pddiatrie. Es ist
nicht nur Kinder- und Jugendarzten sowie
Allgemeinérzten zu empfehlen, sondern
bereits die Studierenden Medizin bekom-
men darin organiibergreifendes, modernes
medizinisches Denken und Handeln vor-
gestellt.

H. Béhles (Frankfurt)
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