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Mit ihren Schwerpunktbianden dokumentiert die
Gesellschaft fiir Pddiatrische Onkologie und Ha-
matologie (GPOH) seit 1977 regelmdRig ihre
tiberregionalen Kooperationen und ihre fachliche
Interdisziplinaritdt bei der Diagnostik und Be-
handlung von gut- und bésartigen Blut- und Tu-
morerkrankungen. Dariiber hinaus hat sie mit
ihren Schwerpunktbianden 36 (Klinische Pddiatrie
Heft 6/2007) und 38 (Klinische Pddiatrie Heft
6/2008) die Immunologie in gleichwichtiger
Weise wie die Himatologie und Onkologie be-
riicksichtigt, nicht nur um auf Gemeinsamkeiten
aufmerksam zu machen, sondern auch um Sy-
nergien zu mobilisieren. Der hier vorliegende
Schwerpunktband 39 hat diesmal neben den ha-
matologischen und onkologischen Themen als
Arbeits- und Forschungsbereich die Himostasio-
logie mit einer Ubersichtsarbeit und vier Fallbe-
richten berticksichtigt. Auch wenn die Immuno-
logie und die Himostasiologie innerhalb der Kin-
der- und Jugendmedizin ihre eigenstindigen
Profile besitzen, sind sie als Querschnittficher
eng mit der Himatologie und Onkologie verbun-
den.

In der Ubersicht berichten Réseler und Mitarbei-
ter {iber die Septine, eine neue Familie von GTP-
bindenden Proteinen (s.S. 150-155). Diese spie-
len bei grundlegenden zelluldren Prozessen wie
der Exozytose von Vesikeln oder Zytokinese eine
wichtige Rolle. So sind die Septine bei der Degra-
nulation von Thrombozyten, aber auch bei der
Sekretion von Neurotransmittern beteiligt. In der
Onkogenese konnen Septine den Fusionspartner
bei einem MLL-Rearrangement stellen, aber auch
als Tumorsuppressorgene agieren.

In einem klassischen Fallbericht beschreiben
Weinspach und Mitarbeiter (s.S. 167-171) den
Algorithmus bei der Diagnosestellung von
schweren Blutungsereignissen bei vorher Kkli-
nisch unauffdlligen Kindern. Anldsslich einer in-
trakranialen Blutung wurde bei einem weib-
lichen Kleinkind eine schwere Himophilie A ent-
deckt, die pathogenetisch auf ein klinisch noch
asymptomatisches Turner-Syndrom und eine
Neumutation in dem einen X-Chromosom zu-
riickgefiihrt wird; weiterhin werden die bisher
bekannten anderen pathogenetischen Wege zu
dieser sehr seltenen Konstellation der Hamo-
philie bei einem Mddchen gelistet, um schneller
zur richtigen Diagnose zu gelangen. Mit einem
eindrucksvollen Bildbericht stellen Bernstddt
und Mitarbeiter (s.S. 172-173) Pseudotumoren
bei zwei Patienten mit einer mittelschweren Ha-
mophilie vor. Diese als Folge von Einblutungen
vor allem im Bereich der Muskulatur entstehen-
den Tumoren kommen fiir gew6hnlich nur bei
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schwerer Himophilie vor und werfen Fragen ins-
besondere beziiglich der Abwdgung zwischen
konservativem und operativem Management auf.
In einem weiteren Pictorial Essay weisen Walter
und Mitarbeiter (s.S. 174-175) darauf hin, dass
bei einer systemischen Heparinisierung im Rah-
men eines thrombotischen Ereignisses auch die
ThrombusgrofRe im Verlauf regelmdRig zu kon-
trollieren und bei Gré8enzunahme an eine Hepa-
rin-induzierte und antikérpervermittelte Throm-
bozytopenie II (HIT) zu denken ist. In einer Short
Communication stellen Mauz-Koerholz und Mit-
arbeiter (s.S. 180) einen 12-jdhriger Jungen mit
passagerer inkompletter Tetraplegie vor, bei dem
im Rahmen der Thrombophiliediagnostik ein he-
terozygoter Protein-S-Mangel (Aktivitit 45%,
Konzentration 40 %) festgestellt wurde; die gene-
tische Untersuchung erbrachte eine neue Mis-
sensemutation in Exon 10 des Protein-S-Gens: in
Position 865 wurde ein Basenaustausch (C>T)
nachgewiesen, der mit einem Austausch der
Aminosduren Arg289Trp (R289W) verbunden
ist.

Ziel dieser Prdsentationen ist auch, gleichartige
Krankheitsverldufe in klinischen Registern zu
sammeln, um den Stellenwert derartiger Muta-
tionen oder Antikdrperproduktionen bei Kindern
mit akuten Krankheitssituationen fiir die Diag-
nostik und Therapie besser beurteilen zu kénnen.
Dartiber hinaus sind die Fallberichte Beispiele fiir
den hohen Grad der Vernetzung innerhalb der
Pddiatrie und Belege fiir die erforderliche und
auch verfiighare Methodenvielfalt, um zu Diag-
nosen unter Beriicksichtigung der Pathogenese
zu gelangen.

Widhrend Onkologie, Himatologie und Himosta-
siologie Bereiche sind, die sich eng beriihren, hat
die Informatik, der der erste Ubersichtsartikel
gewidmet ist, noch nicht den ihr gebiihrenden
Platz in unserem klinischen Alltag erlangt. Die
Informatik hat in den letzten Jahren unsere diag-
nostischen Madglichkeiten revolutioniert, wie
dies beispielhaft die moderne Schnittbilddiag-
nostik belegt, ist jedoch bisher nicht direkt in
therapeutische Entscheidungen integriert. Die
Beriihrung so unterschiedlicher Wissensgebiete
wie die klinische Onkologie und die Informatik
birgt jedoch ein ungemeines Potential fiir inno-
vative Losungen. Basierend auf der zunehmenden
Leistungsfahigkeit von Computern und den Fort-
schritten in der Systemanalyse stellen Graf und
Mitautoren (s.S. 141-149) in ihrer Ubersicht ein
computergestiitztes System zur Vorhersage des
Therapieansprechens von Tumoren vor. Damit
ein solcher Oncosimulator funktioniert, bedarf es
der Integration vielfdltiger klinischer und biolo-
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Editorial

gischer Daten sowie pharmakologischer Parameter, die zum ei-
nen vom Patienten, zum anderen aus der Literatur stammen. Am
Beispiel eines Kindes mit Nephroblastom werden der simulierte
und der beobachtete Therapieverlauf vergleichend dargestellt;
das Ziel ist, durch eine solche Computersimulation vor Thera-
piestart diejenigen Patienten identifizieren zu kénnen, die auf
eine prdoperative Chemotherapie nicht ansprechen wiirden.
Solche Patienten konnten dann direkt der Operation zugefiihrt
und woméglich eine ineffektive Chemotherapie erspart werden.
Damit ein solches System Kklinisch zur Anwendung kommen
kann, sind aber Validierung und Selbstlernfunktion unabding-
bare Vorraussetzungen.

Bei den Originalarbeiten berichtet Peeters mit der LESS-Arbeits-
gruppe (s.S. 156-161) {iber die prospektiv gemessene gesund-
heitsbezogene Lebensqualitit bei 96 chemotherapeutisch be-
handelten ALL-Patienten, die in 15 deutschen Studienzentren
von 1997-2003 behandelt wurden. Mit Hilfe eines Eltern- und
eines Patientenfragebogens wurde die Lebensqualitdt an drei
definierten Zeitpunkten erfasst: bis zu 2 Wochen nach Diagno-
sestellung, nach Beendigung der Reinduktionstherapie und nach
Abschluss der Dauertherapie. Verglichen mit einer allgemeinen
Stichprobe aus der Gesamtbevolkerung wurde in dieser Pa-
tientengruppe in allen Testkomponenten eine signifikant nied-
rigere Lebensqualitdt gemessen, die sich jedoch im zeitlichen
Verlauf sowohl aus Sicht der Eltern als auch der Kinder signifi-
kant verbesserte. Derartige prospektive Kohortenstudien sind
aufwdndig, aber sehr viel aussagekriftiger als retrospektive
Querschnittuntersuchungen, was besonders fiir konsekutive
Therapieoptimierungsstudien unter dem Blickwinkel der pri-
madren Rehabilitation von groBem Wert ist. Andere Aspekte ent-
hdlt die Arbeit von Chen und Mitautoren (s.S. 162-166), in der
die Therapie begleitende Untersuchungen epikritisch ausgewer-
tet werden: Hier wurde bei 168 Kindern und Jugendlichen, die
bei unterschiedlichen onkologischen Diagnosen eine Therapie
mit Anthrazyklinen erhielten, mittels regelmdRig erfolgenden
EKG- und Echokardiografieuntersuchungen nach kardialen
Komplikationen Ausschau gehalten. Zum einen traten bei einer
mittleren Nachbeobachtungszeit von 5 Jahren nur bei 4 Patienten
kardiale Komplikationen auf; nur eine davon wurde aber durch
die Routineuntersuchung erkannt. Diese Auswertung belegt,
dass die ergriffenen MaRBnahmen die Kardiotoxizitdt der aktu-
ellen Therapieoptimierungsprotokolle reduziert hat, wirft aber
die Frage nach dem Benefit und der Art regelmdRig durchge-
fithrter kardiologischer Untersuchungen unter Anthrazyklinthe-
rapie auf, um die Patienten mit verminderter Anthrazyklintole-
ranz frithzeitig zu erkennen.

Bei den klassischen Fallberichten unterstreichen Escobar und
Mitautoren (s.S. 176-178) einmal mehr, hinter welch unter-
schiedlicher Maskierung sich die akute lymphatische Leukdmie
verbergen kann. Im dargestellten Fall wurde eine ALL durch Nie-
renbiopsie bei einem Kind mit unklarer akuter Niereninsuffizi-
enz diagnostiziert, die sich unter der nicht-onkologischen The-
rapie erstmal zuriickbildete; das Blutbild war mit Ausnahme ei-
ner leichten Andmie unauffillig und deshalb nicht diagnostisch
relevant.

Maligne Hodentumoren sind bei jungen Mdnnern die hdufigste
maligne Erkrankung und gelten seit Einfiihrung der Cisplatin-
basierten Chemotherapie durch Einhorn und Donohue [7]. als in
hohem Maf3e kurabel. Mit zwei Fallberichten werden Hochrisi-
kopatienten prasentiert, die auf der Grundlage einer standardi-
sierten Therapie individualisierten Therapiestrategien zugefiihrt
wurden (s.S. 136-140 und 179). Mit seinem Gastkommentar

ordnet Looijenga (s.S. 134-135) diese Patienten in das Spektrum
der Keimzelltumorgruppe unter Beriicksichtigung von Alter,
Histologie und Molekularbiologie ein, unter Hinweis auf die
Embryogenese werden die unterschiedliche Tumorbiologie und
das therapeutische Ansprechen plausibel erklart.

Mit den drei Kategorien von Fallbeschreibungen unterstreicht
die Klinische Pddiatrie die besondere Wertigkeit von Einzelfall-
darstellungen fiir das gesamte Gebiet der Kinderheilkunde und
Jugendmedizin [10]; durch die unterschiedlich langen Formate
sollen die Beobachtungen akzentuiert und dem Leser die als we-
sentlich erachteten Informationen schneller verfiighar gemacht
werden. Wdhrend die klassischen Fallberichte der Erweiterung
des Krankheitsbildes in diagnostischer oder therapeutischer
Sicht dienen, werden mit der Kategorie Pictorial Essay/Visite
Fallberichte publiziert, deren Bildmaterial von besonderem edu-
kativen Wert sind oder deren klinischer Verlaufauergewohnlich
ist. Kurzberichte enthalten eine kurze klare Botschaft fiir die kli-
nische Praxis.

Die vorgestellten Arbeiten sind gleichermafRen Beispiele fiir die
horizontale Vernetzung innerhalb des eigenen Fachgebietes wie
auch mit anderen Fachdisziplinen und der klinischen Forschung,
der sich die Klinische Péddiatrie in besonderer Weise verpflichtet
fiihlt [10]. Als Briicke zur Grundlagenforschung unter Hinweis
auf gesicherte oder mogliche klinische Ankniipfungspunkte
werden regelmiRig Ubersichtarbeiten abgedruckt [8,9], die iib-
licherweise in klinisch orientierten Zeitschriften den aktuellen
Wissensstand aus diagnostischer und therapeutischer Sicht un-
ter dem Aspekt der Weiterbildung resiimieren [15,18] bzw. un-
ter einem Leitthema wie z.B. Storungen der Geschlechtentwick-
lung [17] oder Schilddriisenerkrankungen [11] umfassend mit
Arbeiten aus unterschiedlichen Perspektiven abhandeln. Dage-
gen wird im Teil Berichte der Gesellschaft fiir Pddiatrische Ha-
matologie und Onkologie die vertikale Vernetzung innerhalb der
pddiatrischen Onkologie besonders herausgestellt.

Brecht und Mitarbeiter (s.S. 181-185) stellen das neu gegriin-
dete GPOH-Rare-Tumor-Netzwerk als Internetplattform vor,
durch die so unterschiedliche Kompetenzen wie die des behan-
delnden Arztes, von nationalen bzw. internationalen Registern
und molekularbiologischen Speziallaboren miteinander verbun-
den werden. Zielvorstellung ist es, durch einheitliche Erfassung
sowie Referenzbeurteilung den Arzten und Patienten mit sehr
seltenen Tumoren eine dhnlich auf Evidenz basierte Behandlung
zu ermoglichen, wie dies bei Studienpatienten mit hdufigeren
Erkrankungen im Rahmen der etablierten Therapieoptimie-
rungsstudien seit Jahrzehnten der Fall ist [5,25]. Da erwiesen ist,
dass die Behandlungsaussichten fiir Patienten, die in einer spezi-
alisierten Klinik im Rahmen einer klinischen Studie behandelt
werden, besser sind als die fiir Nicht-Studienpatienten [22,23],
ist zu erwarten, dass ein solches Netzwerk auch die Versorgung
von Patienten mit seltenen Tumoren optimiert.

Im abschlieRenden Artikel stellen Kuhlen und Mitarbeiter (s.S.
186-193) das Diisseldorfer Modell einer ambulanten Palliativ-
medizin vor. Ihr Bericht beschreibt eindriicklich, wie aus zu-
ndchst unstrukturierten Einzelinitiativen ein systematisches
Palliativkonzept erarbeitet wurde, dessen Honorierung zuletzt
auch bei den Krankenkassen durchgesetzt werden konnte. Das
entwickelte Konzept eignet sich als Modell fiir die Entwicklung
weiterer Palliativverbiinde nicht nur im Bereich der pddiat-
rischen Onkologie, sondern der gesamten Péddiatrie.

Andere Beispiele der horizontalen und vertikalen Vernetzung
innerhalb der GPOH betreffen facheriibergreifend die Schnitt-
stellen und selbstdefinierten Anforderungen der pddiatrischen
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Radioonkologie [1,16], die psychosoziale Betreuung wdhrend
der Behandlung [21], die Nachbeobachtung und Langzeit-
nachsorge sowie Spatfolgenerhebung im Verbund mit dem Kin-
derkrebsregister [4].

Die Vernetzung macht in anderen Teilbereichen der Kinder- und
Jugendmedizin vergleichbar grofRe Fortschritte, insbesondere
der Neonatologie, wie einige Beispiele zeigen. So beinhalten die
neuen Richtlinien fiir die Reanimation bei Frith- und Neugebore-
nen Vorschlage fiir ihre praktische Umsetzung [12]. Die Durch-
fiihrung der Schmerz- und Pharmakotherapie [14,19] sowie de-
ren Kompatibilitdt bei intravendser Verabreichung [13] wirken
sich direkt auf die Behandlung aus. Studien zur Langzeitprogno-
se sehr kleiner Frithgeborener [20] und ihr Anteil an Kindern mit
Bedarf fiir sonderpddagogische MalRnahmen [24] fiihren zur
Etablierung neuer Strukturen.

Die Nutzung von Vernetzungen im Einzelfall ist im G-DRG-Sys-
tem abzubilden, da die Beriicksichtigung der Pathogenese zu ei-
ner begriindeten und mdglichst zielgerichteten Therapie bei
dem individuellen Patienten fiihren soll. Dagegen sind fiir den
Aufbau von klinischen diagnosebezogenen Registern, die Durch-
fiihrung von Langsschnittuntersuchungen oder die Erstellung
evidenzbasierter Leit- und Richtlinien zusdtzliche Ressourcen
bereitzustellen und einzuwerben. In besonderer Weise sind hier
staatliche ModellmafSnahmen und gemeinniitzige Férderungen
zu nennen. Beispielsweise wdren die Therapieoptimierungsstu-
dien fiir krebskranke Patienten ohne die entsprechende Modell-
maRnahme von 1978-1988 der Deutschen Bundesregierung
nicht zustande gekommen [3], die in Folge von nichtstaatlichen
gemeinniitzigen Institutionen wie z.B. der Deutschen Krebshilfe
als zeitlich limitierte Forschungsvorhaben weiter geférdert wer-
den. Diese konzertierten Aktionen haben innerhalb von 25 Jah-
ren die Langzeitiiberlebensraten bei krebskranken Kindern und
Jugendlichen ansteigen lassen, sodass heute drei von vier Kin-
dern tiiberleben [6]. Als weitere ModellmafSnahme haben die
Ausschreibungen fiir Kompetenznetzwerke in der Medizin die
horizontale und vertikale Vernetzung zum Inhalt [2]. Hier ist zu
hoffen, dass die schon entstandenen und noch entstehenden
Strukturen, die in nachhaltiger Weise zu Verbesserungen fiihren,
durch andere Finanzierungsmodelle langfristig abgesichert wer-
den.

Diese Aktivititen (Clinical Practise) unter Wahrung wissen-
schaftlicher Kriterien sieht die Klinische Pddiatrie als gleichwich-
tige Aufgabe wie die klinische Forschung (Clinical Research)
[10]. Trotz der zwischenzeitlichen Fortschritte bedarf es wei-
terer erheblicher Anstrengungen und Ressourcen, um das Ziel
einer evidenzbasierten Medizin bei Kindern zu erreichen. Bei
der relativen Seltenheit der meisten pddiatrischen Erkrankungen
sind nationale und zunehmend internationale Studien erforder-
lich, fiir deren Durchfiihrung das durch die Europdische Union
im 7. Rahmenplan gefoérderte European Clinical Research In-
frastructures Network (ECRIN) wichtige Mittlerfunktionen
iibernehmen kann [8].
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