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Fur die FSME-Impfung ist es noch nicht zu spat

— Bei Kindern verlduft die Frihsommer-
Meningoenzephalitis (FSME) zwar meist
mild, sie kann aber auch bei ihnen im Ein-
zelfall schwere Folgen haben. Bei zwei
Dritteln der an FSME erkrankten Kinder mit
ZNS-Beteiligung bleiben Residualsymp-
tome wie Konzentrationsprobleme, Ge-
dachtnis- oder Gleichgewichtsstérungen
zurlick. Dazu gesellt sich ein weiteres Prob-
lem: ,Bei Kindern wird zunéachst oft eine
Sommergrippe diagnostiziert”, wird Profes-
sor Uta Meyding-Lamadé, Cheférztin an der
Neurologischen Klinik im Krankenhaus
Nordwest, Frankfurt am Main, in einer
Pressemitteilung der Firma Pfizer zitiert. In
einer schwedischen Studie mit 124 Kindern,
die wegen unspezifischer neurologischer
Beschwerden stationdr behandelt wurden,
konnte allerdings in 8% der Félle eine FSME
nachgewiesen werden [Sundin M et al. Eur
J Pediatr 2012;171:347-52]. In der Kinder-
und Jugendarztpraxis kann die Diagnose
einer FSME dadurch erschwert werden,
dass sich ein Grof3teil der FSME-Erkrankten
nicht an einen Zeckenstich erinnert und die
Symptome nichtimmer eindeutig auf FSME
hinweisen.

Insgesamt erfasste das Robert-Koch-Institut
im vergangenen Jahr 444 FSME-Erkrankun-
gen - eine Uberdurchschnittlich hohe Fall-
zahl. Doch ein groBer Anteil der ansteigen-
den Fallzahlen kénnte verhindert werden,
wenn sich die Impfquote erhéhen wiirde.
So geht in Osterreich in den vergangenen
Jahrzehnten die Zunahme der Durch-
impfungsrate mit einer drastischen Abnah-
me der FSME-Fallzahlen einher [Heinz FX et
al. Emerg Infect Dis 2013;19:69-76]. In deut-
schen FSME-Risikogebieten hingegen stag-
nieren die Impfquoten seit Jahren oder
nehmen sogar ab. Dabei ist Impfen die
beste VorsorgemafRnahme gegen FSME,
denn die Viren werden unmittelbar beim
Stich einer infektiosen Zecke libertragen,
weswegen auch ein schnelles Entfernen der
Zecke nicht vor einer Infektion schiitzt.
Fir alle Personen, die in FSME-Risikogebie-
ten leben oder dorthin reisen und zecken-
exponiert sind, sowie fiir Personen, die be-
ruflich gefdhrdet sind, gilt die Empfehlung
der Standigen Impfkommission, sich gegen
FSME impfen zu lassen. Mit den Impfstoffen
+FSME-Immun 0,25 ml Junior” fiir Kinder von
einem Jahr bis 15 Jahren sowie mit ,FSME-

Genersatztherapie ermoglicht kausale
Behandlung der spinalen Muskelatrophie

— Die schwere Form der spinalen Muskel-
atrophie (SMA), eine seltene autosomal re-
zessiv vererbte monogenetische Erkran-
kung, fuhrt bei Sduglingen und Kleinkindern
haufiger zum Tod als jede andere genetisch
bedingte Erkrankung. Als Hauptursache der
SMA Typ-1, die mit 60% die haufigste und
schwerste Form der SMA ist, gilt eine homo-
zygote Deletion des Gens Survival of Motor
Neuron 1 (SMN-1) mit der Folge der Unter-
expression funktionaler SMN-Proteine und
damit einem sukzessiven Funktionsverlust
der Motoneuronen in Hirnstamm und Ru-
ckenmark. Unbehandelt sterben bis zum
zweiten Lebensjahr Gber 90 % der betroffe-
nen Sauglinge oder sind auf dauerhafte
Beatmungstherapie angewiesen, erklarte
die Neurologin Dr. Francesca Baldinetti vom
Unternehmen AveXis wahrend eines durch
AveXis veranstalteten Workshops.
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Frihe Anzeichen fiir eine SMA sind progres-
sive Schwache (,floppy infant“-Syndrom),
schwache oder fehlende Reflexe, abnorme
Atemmuster oder fehlende Aktivitat der
Gesichtsmuskeln. Da 95 % der bei Geburt
vorhandenen Motorneuronen bereits in
den ersten sechs Lebensmonaten verloren
gehen, ist bei klinischem Verdacht auf SMA
ein frihzeitiger Gentest essenziell, um die
Uberlebenschance der Betroffenen zu ver-
bessern.

Sobald die Diagnose steht, sollte man nicht
auf die Symptome warten, betonte Baldi-
netti. Neben einem auf RNA-Ebene anset-
zenden, bereits verfiigbaren Medikament
zur vermehrten Bildung von SMN-Proteinen,
das vermutlich ein Leben lang gegeben
werden muss, steht mittlerweile mitdemin
den USA bereits zugelassenen Onasemno-
gene Aboparvovec (Zolgensma®) wahr-
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Bereits in den ersten Sekunden nach
dem Zeckenstich werden FSME-Viren
libertragen.

Immun Erwachsene” ab 16 Jahren kann
mittels Schnellimmunisierung auch fur die
aktuelle Saison noch ein Schutz gegen
FSME aufgebaut werden. FSME-Immun
wirkt kreuzprotektiv und schiitzt gegen
FSME-Virusstdmme in allen bekannten En-

demiegebieten. red

Nach Informationen von Pfizer

scheinlich auch in Europa bald eine kausale
Genersatztherapie zur Verfliigung. Diese hat
das Potenzial, mit einer einzigen intratheka-
len Injektion die fehlerhafte Genfunktion
wiederherzustellen. Dabei wird Uber das
modifizierte Adeno-assoziierte Virus 9
(AAV9) als Vektor eine intakte und stabile
Kopie des SMN-1-Gens in die Zielzellen
eingeschleust, erkldarte der Gynédkologe
Dr. Uwe Ernst vom Unternehmen AveXis.
Die therapeutische DNA-Sequenz wird
nichtin das Genom integriert, sondern liegt
im Zellkern als zirkuldres Episom vor und
bewirkt nach Transkription und Translation
die Bildung eines vollig intakten SMN-Pro-
teins, wahrend die AAV9-Virushiille abge-
baut wird. Dr. Andreas Hdickel

Workshop ,Zukunft Gentherapie - Aus einer
Idee wird therapeutische Wirklichkeit”,
Frankfurt a. M., 9.12.2019; Veranstalter: AveXis

Hinweis: Mitte Mai 2020 hat die EU-Kom-
mission Zolgensma* eine bedingte Zulas-
sung fiir den europaischen Markt erteilt.
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Neuer Vierfach-Impfstoff gegen Meningokokken

— Die US-amerikanische Food and Drug
Administration (FDA) hat den Zulassungs-
antrag fur einen Meningokokken A,C,W,Y-
Konjugat-Impfstoff (MenQuadfi™) zur Vor-
beugung von invasiven Meningokokken-
erkrankungen bei Personen ab zwei Jahren
genehmigt. Das Vakzin wird in einer ge-
brauchsfertigen, flissigen Formulierung
verflgbar sein, somit entfallt eine Rekonsti-
tution fiir den Anwender.

Der neue Vierfach-Impfstoff wurde entwi-
ckelt, um flir mehrere Altersgruppen eine
starke Immunantwort gegen alle vier Me-
ningokokken-Serogruppen zu erreichen,
und wurde gut vertragen, wie das Unter-
nehmen Sanofi-Pasteur mitteilt. In den

laufenden Phase-llI-Studien wird sein Ein-
satz bei Sauglingen ab sechs Wochen unter-
sucht.

Die FDA-Zulassung basiert auf klinischen
Daten aus funf doppelblinden, randomi-
sierten, multizentrischen Phase-IlI- und
-lll-Studien, in denen die Sicherheit und
Immunogenitat nach der Impfung bewer-
tet wurden. Teilgenommen hatten insge-
samt fast 5.000 Personen ab einem Alter
von zwei Jahren. In den Studien |6ste dieser
Impfstoff Inmunantworten aus, die bereits
zugelassenen Vierfach-Meningokokken-
impfstoffen nicht unterlegen waren. Die
Mehrheit (55,4-97,2%) der Meningokok-
ken-Impfstoff naiven Probanden zeigten

Proteingehalt in Sauglingsnahrung an
physiologische Gegebenheiten anpassen

— Wie mittlerweile bekannt ist, bildet ein
hoher Proteingehalt in der Sauglingsnah-
rung die Proteinzufuhr durch die Mutter-
milch nicht addquat ab. lhre Zusammenset-
zung ist dynamisch und passt sich an den
Nahrstoffbedarf des Kindes an. Dessen Pro-
teinbedarf ist am Anfang hoch, sinkt aber
mit abnehmender Wachstumsgeschwindig-

keit kontinuierlich. Entsprechend nimmt der
Proteingehalt in der Muttermilch mit der
Zeitab.Nach der ,Friihen-Protein-Hypothe-
se” kann diese Absenkung des Protein-
gehalts einen optimalen Wachstumsprozess
des Kindes unterstutzen, was auch die euro-
paische CHOP-Studie bestatigt [Koletzko B
et al. Am J Clin Nutr 2009;89:1836-45; We-

Die Proteinmenge in der Muttermilch bleibt nicht konstant hoch, sondern richtet sich
nach der Wachstumsgeschwindigkeit des Kindes.
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30 Tage nach der Impfung mit dem neuen
Vierfach-Impfstoff eine Immunantwort
gegen alle vier Meningokokken-Serogrup-
pen (A, C, W und Y). Jugendliche und Er-
wachsene, die zuvor bereits geimpft waren,
bildeten in 92,2-98,2% der Féllen eine
Immunantwort gegen jede Serogruppe
aus.

Die hdufigsten Nebenwirkungen nach der
ersten Impfdosis waren Schmerzen an der
Injektionsstelle (bei 25,5-45,2 % der Patien-
ten), Muskelschmerzen (20,1-35,6 %), Kopf-
schmerzen (12,5-30,2%) und Midigkeit
(14,5-26,0 %). Bei Jugendlichen und Erwach-
senen, die einen Booster erhalten hatten,
wurden diese Reaktionen dhnlich haufig
beobachtet. red

Nach Informationen von Sanofi-Pasteur

ber M et al. Am J Clin Nutr 2014;99:1041-51].
Eine zu hohe Proteinzufuhr im Sauglings-
alter hingegen kdnne unter anderem zu
vermehrter Fettzellenbildung, beschleunig-
ter Gewichtszunahme und zur frithen Pro-
grammierung eines langfristigen Adiposi-
tasrisikos fihren.

Dem folgend, wurde mittlerweile auch per
EU-Verordnung die Untergrenze des Prote-
ingehalts in Folgenahrung von 1,8 g auf
1,6 9/100 kcal herabgesetzt. Seit Inkrafttre-
ten der neuen Verordnung gibt es erstmals
die Moglichkeit, Sduglingsanfangs- und
Folgenahrung im Sinne eines Stufensys-
tems anzubieten, das die physiologischen
Verhéltnisse der Proteinaufnahme beim
Stillen wahrend des ersten Lebensjahres
besser abbildet und eine schnelle Gewichts-
zunahme des Sauglings durch zu viel Prote-
in vermeiden ldsst.

Als erste und bisher einzige Sduglingsnah-
rung fuhrte Nestlé BEBA ein dynamisches
Stufensystem mit altersoptimiertem Prote-
ingehalt ein, worauf das Unternehmen in
einer Pressemitteilung hinweist. Anders als
bei herkdommlicher Sduglingsnahrung sinke
der Proteingehalt von Anfangsmilch Gber
Folgemilch zu Kindermilch kontinuierlich
ab. Durch seine hohe Proteinqualitét errei-
che Nestlé BEBA trotz des niedrigen Protein-
gehalts die gesetzlich vorgeschriebene
Mindestmenge aller lebenswichtigen, es-
senziellen Aminosduren. red

Nach Informationen von Nestlé
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Mehr Flexibilitat in der Therapie der juvenilen

idiopathischen Arthritis

— Nach einer entsprechenden EU-Zulas-
sung wird die bisherige subkutane Darrei-
chung des Interleukin(IL)-6-Rezeptorinhibi-
tors Tocilizumab (ROACTEMRA®) kiinftig um
einen Fertigpen (ACTPen) zur einmaligen
Anwendung erweitert. Fiir Patienten ab 12
Jahren mit systemischer oder polyartikula-
rer juveniler idiopathischer Arthritis (sJIA
bzw. pJIA) bietet der Fertigpen die Chance
auf noch mehr Flexibilitat bei der Anwen-
dung ihrer Therapie und einen erleichterten
Alltag, wie das Unternehmen Roche in einer
Presseinformation mitteilt.

Gemal3 EU-Zulassung kann der Pen zur ein-
maligen Anwendung bei Patienten mit akti-
ver sJIA ab einem Alter von 12 Jahren einge-
setzt werden, wenn diese nur unzureichend
auf eine vorangegangene Behandlung mit

nicht steroidalen Antiphlogistika (NSA) und
systemischen Kortikosteroiden angespro-
chen haben. Fir Patienten mit pJIA ist Toci-
lizumab in Kombination mit Methotrexat
(MTX) angezeigt, wenn diese nur unzurei-
chend auf eine vorangegangene Behand-
lung mit MTX angesprochen haben. Zudem
kann Tocilizumab sowohl bei sJIA- als auch
bei pJIA-Patienten als Monotherapie verab-
reicht werden, falls eine MTX-Unvertraglich-
keit vorliegt oder eine MTX-Therapie unan-
gemessen erscheint.

Jeder Fertigpen enthalt 162 mg Injektions-
16sung in 0,9 ml Gesamtvolumen. Es wird
empfohlen, die erste Injektion unter Auf-
sicht von qualifiziertem medizinischen
Fachpersonal vorzunehmen. Patienten oder
Eltern/Erziehungsberechtigte kdnnen Toci-

Hautfreundliche Handhygiene in Zeiten

von COVID-19

— Wiedas Unternehmen in einer Pressemit-
teilung bekannt gibt, setzt Dr. Wolff auf eine
eigene Kategorie Handhygiene und bringt
unter der Marke Linola sept eine dreiteilige
Produktserie auf den Markt. Neben dem im
Marz gelaunchten Hand-Desinfektionsgel
umfasst die Serie nun auch ein Hand-Balsam

sowie ein Hand-Reinigungsgel fiir klinische
Handreinigung und -pflege. Diese drei Pro-
dukte seien flr eine umfassende und haut-
freundliche Handhygiene aufeinander abge-
stimmt und in Apotheken erhaltlich.

Aktueller Hintergrund sind offensichtlich
die Bedirfnisse wahrend der Coronapande-

Seltene Erkrankungen — Herausforderungen in
der Diagnose und im Alltag

— Weltweit gibt es 8.000 seltene Erkran-
kungen, die haufig sehr heterogen und
komplex sind. Eine Gemeinsamkeit aber
haben die meisten: Bis zur richtigen Diagno-
se kann es fiir die Betroffenen ein nicht sel-
ten jahrzehntelanger Weg sein, gepragt von
Unsicherheiten und Belastungen durch die
Erkrankung.

Eine dieser Krankheiten ist die Leber’sche
Hereditare Optikus-Neuropathie (LHON),
die in Europa bei etwa einem von 30.000
Menschen auftritt. Die Krankheit duBert
sich durch eine plotzliche und schmerzfreie
Visusminderung. Erste Anzeichen treten
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meist im Jugendlichen- und frihen Er-
wachsenenalter auf. In der Regel fiihrt
LHON zu einer hochgradigen, beidseitigen
Sehstérung mit Zentral- oder Zentrozokal-
skotom. Innerhalb eines Jahres liegt oft
eine ,praktische Erblindung” vor. In der
frihen Phase tritt hdufig eine leichte Dys-
chromatopsie (Rot-Griin) auf. Zudem fih-
len sich viele Patienten schnell durch Licht
geblendet. Zur Behandlung steht zum
Beispiel der Wirkstoff Idebenon (Raxone®)
zur Verfligung. Der Zeitrahmen, in dem
Patienten auf die Therapie ansprechen, ist
dabei sehr individuell. Studien ergaben,

lizumab mittels Fertigpen nach einer
Schulung selbst verabreichen.
Durch den Fertigpen wird die Therapie der
sJIA oder pJIA im Vergleich zu einer Infusi-
onsverabreichung erheblich erleichtert, da
Klinikbesuche entfallen und die Therapie zu
Hause angewandt werden kann. Zudem
werden durch eine subkutane Applikation
eventuelle Unannehmlichkeiten und Unbe-
hagen gegeniber einer Infusionstherapie
vermieden.
Die Zulassung des Fertigpens beruht auf
klinischen Daten zweier Studien mit gesun-
den Probanden und erwachsenen RA-Pati-
enten, die die Biodquivalenz und Sicherheit
der beiden Darreichungsformen als Pen
und als Spritze belegt hatten [Fettner S et
al. Expert Opin Drug Deliv 2019;16:551-61].
red

Nach Informationen von Roche

mie. Eduard R. Dorrenberg, geschéftsfiih-
render Gesellschafter der Dr. Wolff-Gruppe,
erldutert, in dieser Zeit wirden die Men-
schenihre Hande sehr intensiv reinigen und
desinfizieren, was nicht ohne Folgen bleibe:
,Das fihrt bei vielen zu trockener Haut, das
Bedirfnis nach Handcreme mit besonderer
Rickfettungsleistung steigt”, so Dorren-
berg. red

Nach Informationen von Dr. Wolff

dass eine Visusverbesserung auch noch
Uber 24 Monate nach Therapiebeginn er-
reicht werden kann.
Mit seiner neu gegriindete Business Unit
~Rare Diseases” rlickt Chiesi das Thema sel-
tene Erkrankungen nun in den Mittelpunkt,
wie das Unternehmen in einer Pressemittei-
lung bekannt gibt. Denn auch wenn seltene
Erkrankungen nicht viele Menschen betref-
fen, wiinschten sich alle Parteien, dass das
Bewusstsein dafiir gestarkt wird. Der inter-
disziplindre Austausch zwischen den Arzten,
aber auch der Austausch zwischen den Pa-
tienten und die Weitergabe von Erfahrun-
gen zur Therapie und im tdglichen Umgang
sind Kernthemen fiir die Zukunft. red

Nach Informationen von Chiesi
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