STOFFWECHSEL UND ENDOKRINOLOGIE

Normales Wachstum

oder behandlungshedurftige Situation?

~ MERKSATZE

< Ein Kind sucht in den ersten zwei Lebensjahren seinen
Wachstumskanal. Ein Perzentilenkreuzen ab dem 3. Lebens-
jahr sollte immer abgeklart werden.

% Eine wichtige Methode zum Ausschluss einer Wachstums-
storung ist die Bestimmung der Wachstumsgeschwindig-
keit. Fallt diese auf <4 cm/Jahr, so ist eine Zuweisung zur
weiteren Abklarung sinnvoll.

< Bei einem Madchen mit einem nicht familiaren Kleinwuchs
muss immer an ein Ullrich-Turner-Syndrom gedacht werden.

% Bei SGA-Kindern mit fehlendem Aufholwachstum bis zum
4. Lebensjahr ist unter bestimmten Voraussetzungen eine
Wachstumshormontherapie moglich.

Als Kinderarztinnen und -arzte sind wir taglich mit Eltern
konfrontiert, die sich um die Korpergrosse ihrer Kinder
sorgen. In dieser Situation ist es nichtimmer einfach zu un-
terscheiden, ob ein noch normales Wachstum vorliegt oder
ob das Kind weiter abgeklart werden soll. Der vorliegende
Artikel soll eine Hilfestellung hierzu bieten.

Claudia Katschnig' und Daniel Konrad" 2

Die Uberpriifung des Wachstumsverlaufes stellt eine zentrale
Aufgabe jeder padiatrischen Untersuchung dar. Ein auffalli-
ges Wachstum, das vor allem an einem Kreuzen der Wachs-
tumsperzentilen erkannt wird, kann ein wichtiger und frither
Hinweis fiir das Vorliegen gesundheitlicher Storungen sein.
Der Kleinwuchs ist definiert als eine Korperlinge unterhalb
der 3. Perzentile. Entsprechend sind 3 Prozent aller Kinder zu
klein. In der Folge wird zunichst auf das physiologische
kindliche Wachstum eingegangen, anschliessend werden die
Abklarung bei Kleinwuchs sowie die verschiedenen Ursachen
diskutiert.

Physiologie des kindlichen Wachstums
Das Wachstum des Menschen ist individuell unterschiedlich
und wird durch verschiedene Faktoren wie Grosse der Eltern
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(genetische Voraussetzung), Ernidhrung, Hormone sowie
Umweltfaktoren beeinflusst. Insgesamt ist das Lingenwachs-
tum nicht als linearer Prozess anzusehen, da es verschiedene
endogen modifizierte Phasen schnellen und langsamen Wachs-
tums gibt. Diese konnen zusitzlich in geringem Ausmass
durch andere Faktoren wie die Jahreszeit (winterliches Ab-
sinken der Wachstumsgeschwindigkeit) beeinflusst werden.
Die folgenden Wachstumsphasen werden unterschieden.

Pranatales Wachstum

Das fetale Wachstum wird durch miitterliche Faktoren wie
Erndhrung sowie durch die Funktion der Plazenta bestimmt.
Zusitzlich findet eine Beeinflussung durch lokal wirkende
Wachstumsfaktoren, wie «insulin-like growth factor» (IGF-)1,
IGF-2, «fibroblast growth factor» und «epidermal growth
factor» sowie Hormone (z.B. Insulin) statt.

Das Langenwachstum ist kein linearer Prozess.

Die Erndhrung spielt im Vergleich zu den spaten Wachstums-
abschnitten eine essenzielle und geschwindigkeitsbestim-
mende Rolle. Die Wichtigkeit des fetalen Wachstums zeigt
sich im etablierten Zusammenhang zwischen intrauteriner
Wachstumsretardierung und dem spiteren Auftreten einer
Hypertonie, Insulinresistenz und/oder kardiovaskuldren Er-
krankung. Dabei fiihrt die miitterliche Unterernahrung zu bis
ins Erwachsenenalter persistierenden metabolischen Verin-
derungen, die das Kind fiir diese Erkrankungen anfilliger
macht. Dabei scheinen Insulin, Leptin und die Wachstums-
hormon-IGF-1-Achse eine wichtige Rolle zu spielen.

Bei der Mehrheit dieser hypotrophen Neugeborenen (small
for gestational age, SGA) normalisieren sich Korpergewicht
und -linge bis zum 2. Lebensjahr. Etwa 10 Prozent dieser
Kinder zeigen aber bis zum 4. Geburtstag kein Aufholwachs-
tum, und diese Kinder profitieren moglicherweise von einer
Wachstumshormontherapie (1) (s. Seite 10).

Postnatales Wachstum

Das Kind wichst im 1. Lebensjahr am schnellsten. Anschlies-
send nimmt die Wachstumsgeschwindigkeit (v.a. im 2. und
3. Lebensjahr) bis zum Pubertitseintritt stetig ab. In der Pu-
bertit nimmt das Wachstum nochmals zu (Pubertitsspurt),
um anschliessend ganz zu versiegen. Fiir das postnatale kind-
liche Wachstum sind vor allem eine adiquate Ernihrung

1 Abteilung fiir Endokrinologie und Diabetologie und
2 Forschungszentrum fiirs Kind, Universitats-Kinderspital, Steinwiesstr. 75, 8032 Ziirich
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Tabelle 1:
Anamnese

Patientenanamnese

< Schwangerschaft, Geburt (Beckenendlage?), Geburtsgewicht

< bisheriger Wachstumsverlauf

< Hypoglykamien in der Neonatalphase

< Essverhalten

% chronische Beschwerden/Krankheiten

< Medikamente (Vitamin-D-Prophylaxe, Methylphenidat, Gluko-
kortikoide)

Familienanamnese

« Elterngrosse, Grosse der nahen Familienmitglieder
< Pubertatsentwicklung der Eltern, Geschwister

< Endokrinopathien

< Korperdysproportionen

sowie eine normale Produktion und Funktion verschiedener
Hormone wichtig. Dabei spielen diese Faktoren je nach Zeit-
punkt des Wachstums eine unterschiedlich wichtige Rolle.

Wachstum wahrend der ersten beiden Lebensjahre
Diese Phase spiegelt eine dezelerierende Fortsetzung des feta-
len Wachstums wider. Wihrend des 1. Lebensjahres findet
ein schnelles Wachstum statt, das sich bis zum Ende des 2. Le-
bensjahres rasch verringert. Ahnliches gilt fiir die Gewichts-
zunahme. Da Geburtslinge und -gewicht vor allem von den
intrauterinen Bedingungen abhingen, korrelieren sie kaum
mit der elterlichen Zielgrosse. Vor allem wihrend des
1. Lebensjahres wird das Wachstum entscheidend durch die
Nahrungs- und Kalorienzufuhr beeinflusst, genetische Fak-
toren werden aber zunehmend wichtiger, und entsprechend
nahert sich der Sdugling beziehungsweise das Kleinkind dem
durch die Grosse der Eltern definierten genetischen Zielkanal
an. Somit ist ein Kreuzen der Perzentilen bis zum 3. Lebens-
jahr nicht zwingend pathologisch.
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Wachstum wahrend des Kindesalters

Das Wachstumshormon ist neben dem Schilddriisenhormon
der wesentliche wachstumsregulierende Faktor wihrend die-
ser Zeit. Die durchschnittliche Wachstumsgeschwindigkeit
verringert sich zunehmend und betragt mit 4 Jahren im
Durchschnitt etwa 7 cm/Jahr, kurz vor der Pubertit aber nur
noch 5 bis 5,5 cm/Jahr. Das Wachstum von Madchen und
Knaben verlduft im Kindesalter sehr dhnlich (Abbildung).
Entsprechend besteht in dieser Zeit nur ein geringer Gros-
senunterschied zwischen beiden Geschlechtern.

Wachstum wahrend der Pubertat

Die Sexualhormone stellen in Kombination mit dem Wachs-
tumshormon die bestimmenden Faktoren dieser Phase dar.
Entsprechend kommt der Pubertitsspurt durch die anstei-
genden Androgen- und Ostrogenkonzentrationen sowie den
Anstieg der Wachstumshormonsekretion zustande. Im Ver-
gleich zu Knaben beginnt bei Madchen der Pubertatsspurt
zirka 2 Jahre frither, etwa mit Tanner-Stadium B2 bis B3, und
zeigt sein Maximum mit rund 12 Jahren. Die Menarche er-
folgt, wenn die Wachstumsgeschwindigkeit bereits wieder
abnimmt. Der zu erwartende Lingengewinn nach erfolgter
Menarche betrdgt noch etwa 6 bis 7 cm. 2 Jahre nach der
Menarche ist das Wachstum weitgehend abgeschlossen.

Bei Knaben beginnt der Wachstumsspurt bei bereits fort-
geschrittener Pubertit, etwa bei einem Hodenvolumen von
10 bis 12 ml, und erreicht das Maximum mit zirka 14 Jahren.
Der durchschnittliche Grossenunterschied zwischen Frau und
Mann betrdgt 13 cm und kommt durch 2 zusitzliche Jahre
prapuberalen Wachstums sowie einen grosseren Lingenge-
winn wihrend des Wachstumsspurts zustande (Abbildung).

Abkldrungen bei Kleinwuchs

Die Anamnese stellt einen wichtigen Eckpfeiler in der Abkla-
rung des Kleinwuchses dar. Die erhobenen Angaben konnen
bereits Hinweise zur Ursache der vorliegenden Wachstums-
storung geben. Insbesondere sollten die in Tabelle 1 notierten
Anamnesepunkte erfragt werden. Dabei sollte unter anderem
ermittelt werden, ob die Geburt aus Beckenendlage erfolgte
oder ob Hypoglykdmien in der Neonatalperiode auftraten.
Beides findet sich gehauft bei Kindern mit Wachstums-
hormonmangel. Der bisherige Wachstumsverlauf, das Ess-
verhalten sowie vorbestehende Erkrankungen konnen wich-
tige Informationen fiir die weiteren Abklarungen liefern.
Ebenfalls sollte der Wachstums- und Pubertitsverlauf der
Eltern und Geschwister erfragt werden, um das genetische
Potenzial genauer zu beleuchten.

Da die anamnestischen Angaben der Eltern zur eigenen
Grosse oft sehr ungenau ausfallen, sollten sie immer gemes-
sen werden. Daraus ldsst sich die genetische Zielgrosse be-
rechnen. Diese berechnet sich bei Knaben aus (Grosse des
Vaters + Grosse der Mutter + 13 cm)/2, bei Midchen aus
(Grosse des Vaters + Grosse der Mutter — 13 ¢m)/2. Das Kon-
fidenzintervall von 95 Prozent wird mittels einer Streuung
von = 8,5 cm ausgedriickt.

Messung der Korperldange

Da die genaue Messung der Korperlinge des Kindes die Basis
jeder Wachstumsabklidrung darstellt, sollte sie unter standar-
disierten Bedingungen von entsprechend instruiertem Perso-
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Tabelle 2:
Laborabklarungen

< Blutbild

< Nierenparameter

< TSH, fT4

< GH, IGF-1, IGFBP-3

< Prolaktin

% Zdliakie-Screening (IgA gesamt, Anti-Transglutaminase IgA)

< evtl. Kalzium, Phosphat, Vitamin D, alkalische Phosphatase
(bei Hinweisen auf eine Rachitis oder andere Stérungen des
Kalzium-Phospat-Stoffwechsels)

% evtl. Gonadotropine, Testosteron, Ostradiol

% evtl. Kreatinkinase (CK)

nal durchgefithrt werden. Um Messfehler moglichst gering zu
halten, sollte die Messung bis zum 2. Lebensjahr am liegen-
den Kind vorgenommen werden. Dabei sind fur eine mog-
lichst genaue Messung zwei Untersucher notig, sodass so-
wohl der Kopf als auch die Fisse in Kontakt mit der Mess-
platte gehalten werden konnen. Ab dem 2. Lebensjahr ist eine
Messung mit einem fix montierten Stadiometer empfohlen.
Dafiir steht das Kind barfuss an der Wand, wihrend der
Untersucher mit beiden Handen Wangen und Unterkiefer des
horizontal nach vorne schauenden Kindes hilt und den Kopf
mit leichtem Zug am Mastoid nach oben zieht.

Die Grosse der Eltern immer nachmessen.

Da bei der Wachstumsdiagnostik stets ein proportionierter
von einem dysproportionierten Kleinwuchs unterschieden
werden muss, ist zusitzlich zur Korperlingenbestimmung
eine Messung der Korperproportionen (Quotient Ober-
lange/Unterliange) sinnvoll. Hierfiir sitzt das Kind auf einem
Hocker mit bekannter Hohe. Die Beinlinge wird so als Dif-
ferenz Korperhohe minus Sitzhohe berechnet. Der Quotient
Oberlinge/Unterlange sollte stets in Relation zum Knochen-
alter gestellt werden. Bei speziellen Fragestellungen ist es
sinnvoll, die Armspannweite oder bei adiposen Kindern den
Bauchumfang und die Hautfaltendicke zu messen.

Korperliche Untersuchung

Bereits auf den ersten Blick fallen moglicherweise Korper-
dysproportionen oder Dysmorphiezeichen auf. Auffallende
Miidigkeit kann auf eine Andmie oder eine bis anhin nicht
diagnostizierte Hypothyreose hindeuten. Findet sich bei der
Auskultation ein Herzgerdusch, so muss an verschiedene mit
Herzfehlbildungen assoziierte Syndrome gedacht werden.
Ein Mittelliniendefekt kann auf eine Funktionsstorung der
Hypophyse hindeuten. Da sich intrazerebrale Tumore, ins-
besondere Kraniopharyngeome, mit einer Wachstumsabfla-
chung prisentieren konnen, sollten immer auch ein neurolo-
gischer Status sowie eine Fundoskopie durchgefiihrt werden.
Weil das Wachstum vom Zeitpunkt des Pubertitsbeginns ab-
hingt, ist eine Genitaluntersuchung zur Erfassung der Puber-
tatsstadien angezeigt.
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Wachstumsgeschwindigkeit

Da das Wachstum einen dynamischen Prozess darstellt, kann
zwar eine Einzelmessung in Relation zur Elterngrosse eine
sinnvolle Information geben, sie kann aber nicht die dynami-
sche Natur des Wachstums wiedergeben. Die Wachstumsge-
schwindigkeit lasst sich aus der Anzahl gewachsener Zenti-
meter pro Zeiteinheit (mind. 6 Monate) berechnen und wird
dann auf 1 Jahr hochgerechnet. Fiir ein perzentilenparalleles
Wachstum (ein Wachstum entlang des genetischen Kanals)
ist eine Wachstumsgeschwindigkeit zwischen der 25. und
75. Perzentile notig.

Knochenalterbestimmung

Anhand einer anterior-posterioren (a.p.) Rontgenaufnahme
der nicht dominanten Hand kann der Grad der Knochenrei-
fung und somit das Knochenalter bestimmt werden. Hierzu
stehen zwei Methoden zur Verfiigung: jene nach Greulich
und Pyle und jene nach Tanner-Whitehouse. Das Knochen-
alter spiegelt die korperliche Reife wider und erlaubt abzu-
schitzen, wie viel Prozent der Endldnge bereits erreicht sind.
Entsprechend lasst sich beim dlteren Kind anhand des Knochen-
alters die voraussichtliche Erwachsenengrosse abschitzen.

Laborabklarungen

Mittels Bestimmung verschiedener Laborparameter kann
die Ursache einer Wachstumsstorung eingegrenzt werden. In
Tabelle 2 sind die aus unserer Sicht essenziellen Abklarungen
zusammengefasst. Insbesondere sollten hierbei im Rahmen
der Basisabklarung zugrunde liegende Erkrankungen wie
eine Andmie, eine Nierenfunktionsstorung, eine Hypothy-
reose oder eine Zoliakie nicht verpasst werden. Erniedrigte
Wachstumsfaktoren (IGF-1 und IGFBP-3) konnen auf einen
primdren oder erworbenen Wachstumshormonmangel hin-
deuten. Ein erhohter Prolaktinwert deutet beim alteren Kind
auf ein Makroprolaktinom oder allenfalls auf ein Kranio-
pharyngeom hin. Bei jedem Madchen mit einem nicht fami-
lidren Kleinwuchs, insbesondere wenn nur ein geringer Kno-
chenalterriickstand vorliegt, muss an ein Turner-Syndrom
gedacht werden. Bei klinischem Verdacht ist dann eine Chro-
mosomenanalyse indiziert. Bei dlterem Kind und fehlender
Pubertdtsentwicklung ist eine Bestimmung der Gonadotro-
pine angezeigt. Knaben mit einer Muskeldystrophie Du-
chenne sind kleinwiichsig. Bei Verdacht sollte entsprechend
die Kreatinkinase bestimmt werden.

Familiarer Kleinwuchs

Das genetische Potenzial des Kindes kommt wesentlich in
den Korpergrossen der biologischen Eltern zum Ausdruck.
Das Kind ist hierbei vollig gesund, hat jedoch die Veranla-
gung, kleinwiichsig zu sein, von einem oder beiden Elterntei-
len oder einem nahen Verwandten geerbt. Es finden sich hier-
bei keine endokrinologischen Auffilligkeiten. Das Knochen-
alter ist haufig nicht retardiert.

Konstitutionelle Verzogerung

von Wachstum und Entwicklung

Es handelt sich hierbei um eine Ausschlussdiagnose des nicht
familidren Kleinwuchses mit einem langsameren und lange-
ren Wachstum in Kombination mit einem verspateten Eintritt
in die Pubertit. Ein Wachstum oft unterhalb des familidren



STOFFWECHSEL UND ENDOKRINOLOGIE

Tabelle 3:

Ursachen des Kleinwuchs

« familidrer/idiopathischer
Kleinwuchs
« konstitutionelle Verzogerung
< syndromaler Kleinwuchs
(Liste nicht abschliessend):
- Ullrich-Turner-Syndrom
- Noonan-Syndrom
- Silver-Russel-Syndrom
- Prader-Willi-Syndrom
- Down-Syndrom
- Pseudohypoparathyreoi-
daismus
« Skelettdysplasien
- Achondroplasie
- Hypochondroplasie
- Dyschondrosteose Leri-
Weill (Mutation im SHOX-
Gen)
- andere Dysostosen
« intrauteriner Kleinwuchs
« endokriner Kleinwuchs
- Wachstumshormonmangel
- Hypothyreose
- Cushing-Syndrom

< organischer Kleinwuchs
- kardiale und pulmonale
Erkrankungen
- pulmonale Ursache
- Lebererkrankungen
- gastrointestinale
Erkrankungen
- Niereninsuffizienz
- chronische Anamien
- chronisch entziindliche
Erkrankungen
< metabolische Stérungen
- Storungen des Kalzium-
Phosphat-Stoffwechsels
- Storungen des Kohlenhydrat
und Lipidstoffwechsels
- Storungen des Knochen-
metabolismus
« psychosozialer Kleinwuchs
- Deprivation
- Anorexia nervosa
- Depression
« iatrogene Ursachen
- hoch dosierte Glukokorti-
koidtherapie
- Ganzkorper- oder Schadel-
bestrahlung
- Chemotherapie
- Therapie mit Methylphenidat

Zielbereiches bei normwertiger Wachstumsgeschwindigkeit
kennzeichnet diese Wachstumsvariante. Das Knochenalter
ist hdufig um mehr als 1% Jahre retardiert. Knaben prisen-
tieren sich haufiger mit einer konstitutionellen Verzogerung
als Midchen. Die Haufigkeit betrdgt insgesamt zirka 3 Pro-
zent. In vielen Fillen besteht eine familiare Hiufung, weshalb
in der Anamnese auch immer das Menarchealter der Mutter
und der Zeitpunkt des Wachstumsspurts des Vaters erfragt
werden sollte. Der Leidensdruck ist hdufig sehr stark, da die
Jugendlichen im Vergleich zu ihren Altersgenossen nicht nur zu

Zusatzlich zur Kérperldngenbestimmung
ist eine Messung der Kérperproportionen sinnvoll.

10

klein sind, sondern auch noch keine sekundiren Pubertits-
merkmale zeigen. Aus diesem Grund brauchen die betroffenen
Jugendlichen regelmissige Kontrollen zur psychologischen
Unterstiitzung, bis Pubertit und Wachstumsspurt einsetzen.

Wachstumshormonmangel

Ungentigendes Wachstum mit normaler oder gesteigerter Ge-
wichtszunahme ist ein selektiver Indikator fiir eine endokrine
Storung und bedarf einer weiteren Abkliarung. Die haufigste
Ursache ist der Wachstumshormonmangel mit einer Prava-
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lenz von 1:3000 bis 1:4000 (2). Im Kindes- und Jugendalter
kommt er relativ hdufig vor und ist meistens idiopathisch be-
dingt. Die wesentlich seltener vorkommenden monogeneti-
schen Formen werden autosomal dominant oder rezessiv
vererbt und konnen auch in Kombination mit anderen hypo-
physdren Hormonausfillen auftreten. Im Rahmen von Trau-
mata, Infektionen, ZNS-Tumoren (z.B. Kraniopharyngeom,
Makroprolaktinom etc.), Operationen oder Bestrahlungen
kann ein Wachstumshormonmangel auch erworben sein.
Bereits beim Neugeborenen kann sich ein Wachstums-
hormonmangel mit rezidivierenden Hypoglykdmien prasen-
tieren und ist dann meist mit anderen Hormonausfillen
assoziiert. Somit ist bei der Hypoglykimiediagnostik im
Neugeborenen- und Siuglingsalter immer auch das Wachs-
tumshormon (und das Kortisol zum Ausschluss/Nachweis
einer primaren oder sekundiren Nebennierenrindeninsuffi-
zienz) zu bestimmen.

Das Knochenalter erlaubt abzuschatzen,
wie viel Prozent der Endlange bereits erreicht ist.

Im Kleinkindes- und Kindesalter sollte unbedingt an einen
Wachstumshormonmangel gedacht werden, wenn das Wachs-
tum nach anfanglich perzentilengerechtem Verlauf abfallt
(d.h. die Perzenzilenkurven gekreuzt werden) sowie die
Wachstumsgeschwindigkeit tiber einen lingeren Zeitpunkt
(mindestens 6—12 Monate) unterhalb der 25. Perzentile liegt.
Im Rahmen der Diagnostik konnen IGF-1 und IGFBP-3 hau-
fig wegweisend erniedrigt sein. Jedoch konnen diese Parame-
ter auch im Rahmen anderer endokrinologischer Erkrankun-
gen (Hypothyreose, Hypogonadismus), bei konstitutioneller
Verzogerung, bei Mangelernihrung oder bei chronischen
Erkrankungen erniedrigt sein (2). Einzelbestimmungen des
Wachstumshormons sind nicht sinnvoll, da die Ausschiittung
pulsatil erfolgt und somit starke Konzentrationsschwankun-
gen verursacht. Bei Verdacht auf einen Wachstumshormon-
mangel ist eine weitere Abklarung mittels Wachstumshor-
monstimulationstest indiziert. Da die Spezifitat und Sensiti-
vitdt des Tests bei zirka 80 Prozent liegen, ist zur sicheren
Diagnosefindung immer ein zweiter Test angezeigt (3). Im
Schidel-MRI findet sich bei Kindern mit Wachstumshor-
monmangel hiufig eine Hypoplasie der Hypophyse, in man-
chen Fillen zusitzlich eine Ektopie der Neurohypophyse. Ein
Kraniopharyngeom oder andere Tumoren des ZNS konnen
damit ebenfalls ausgeschlossen beziehungsweise nachgewie-
sen werden.

Die Behandlung erfolgt mit rekombinantem Wachstumshor-
mon, das 1-mal tiglich abends subkutan in einer Dosis von
zirka 25 pg/kg Korpergewicht (KG) gespritzt wird. Darunter
kommt es haufig bereits in den ersten Monaten zu einem Auf-
holwachstum, und es wird meistens eine Endgrosse im fami-
lidren Zielbereich erreicht.

Ullrich-Turner-Syndrom

Dieses stellt mit einer Inzidenz von 1:2500 bei weiblichen
Neugeborenen den haufigsten syndromalen Kleinwuchs dar
(4) und muss deshalb bei jedem kleinwiichsigen Madchen in
Betracht gezogen werden. Aufgrund des Fehlens oder der
Aberration eines X-Chromosoms kommt es zur typischen



Tabelle 4:
Schweizer Kriterien
fiir eine Wachstumshormontherapie bei SGA

% Geburtsgewicht/-grésse < -2 SD

< kein Aufholwachstum bis zum 4. Lebensjahr

% aktuelle Korperlange <-2,5SD

< Wachstumsgeschwindigkeit im letzten Jahr <0 SD

< Angleichung an die genetische Zielgrosse <-1SD

% Ausschluss eines Wachstumshormonmangels und/oder einer
Hypothyreose

< Ausschluss medizinischer Griinde oder Behandlungen, die zu
Wachstumsstorung fiihren

< Reevaluation nach 1 Jahr (Wachstumsgeschwindigkeit nach
1 Jahr mindestens +1 SD)

K3

SGA: small for gestational age; SD: Standardabweichung.

Trias, bestehend aus nicht familidrem Kleinwuchs, Gonaden-
dysgenesie (ovarielle Insuffizienz) und verschiedenen Zusatz-
anomalien wie Pterygium, Schildthorax, weiter Mamillen-
abstand, tiefer Haaransatz, tief sitzende Ohren, verkiirztes
Metacarpale IV, Nagelanomalien und Cubitus valgus. Zusatz-
lich finden sich gehduft kardiale Missbildungen wie bei-
spielsweise eine Aortenisthmusstenose sowie eine Hufeisen-
niere. Beim Neugeborenen liegen typischerweise Lymph-
odeme des Handriickens vor. Spiter entwickeln diese

Maidchen auch gehaduft eine Hashimoto-Thyreoiditis.

Der Kleinwuchs beim Turner-Syndrom beruht auf einer Ha-

Einzelbestimmungen des Wachstumshormons
sind nicht sinnvoll.

STOFFWECHSEL UND ENDOKRINOLOGIE

Kleinwuchs bei SGA

Diese Gruppe umfasst Kinder, welche fiir das Gestationsalter
ein Geburtsgewicht und/oder eine Geburtslange unter -2
Standardabweichungen zeigen (small for gestational age,
SGA). Davon sind in der Schweiz zirka 3 Prozent aller Neu-
geborenen betroffen (6). Rund 10 Prozent dieser Kinder zei-
gen bis zum 4. Lebensjahr kein Aufholwachstum und haben
somit ein erhohtes Risiko fiir einen permanenten Kleinwuchs
(1). Bei Middchen kann es so zu einem Endldngenverlust von
etwa 7,5 cm, bei Knaben von zirka 10 ¢cm kommen (7). Zu-
satzlich besteht bei diesen Kindern ein hoheres Risiko, dass
sie im Erwachsenenalter ein metabolisches Syndrom entwi-
ckeln. Selten findet sich ein Wachstumshormonmangel bei
SGA-Kindern, entsprechend zeigen sie einen normalen
Wachstumshormonanstieg in den iiblichen Stimulationstests.
Hiufiger besteht aber eine milde Insuffizienz oder Resistenz
fur Wachstumshormon oder IGF-1. Auch kann eine Retar-
dierung des Knochenalters um 1 bis 2 Jahre bestehen. Im
Gegensatz zu anderen Wachstumsstorungen impliziert dies
jedoch nicht unbedingt ein spateres Aufholwachstum.

In der Schweiz ist seit Dezember 2008 unter bestimmten in
Tabelle 4 aufgefihrten Kriterien eine Therapie mit rekom-
binantem Wachstumshormon mit einer Dosis von zirka
33 pg/kg KG/Tag moglich, deren Kosten von der Kranken-
kasse ibernommen werden. Bei fehlender signifikanter Ver-
besserung der Wachstumsgeschwindigkeit ist die Therapie
jedoch zu iiberdenken. Die grosse Variabilitat beziiglich End-
lange korreliert letztlich mit der Elterngrosse, dem Therapie-
beginn und der Therapiedauer. 23
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