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90

(63 chirurgisch behandelt

27 medikamentods behandelt)
Normale Entwicklung; Gruppe 1)
Mittelgradige Behinderung; (Gruppe 2)
Schwere psychomotorische
Retardierung; (Gruppe 3)

62
Gruppe A: 28 stabiler BZ bis 35.LT
Gruppe B: 35 kein stabiler BZ

Neurologische Folgen (normal, milde
Defizite, schwere Defizite)

114
Standardisierte Fragebdgen

n Grl Gr2 Gr3

Gesamt 90 74% 18% 8%
Neugeboren 54 68% 21% 11%
Sauglinge 36 82% 15% 3%
Diffuse Form 34 75% 14% 9%
Fokale Form 29 68% 22% 10%
medikamentose

Behandlung 27 80% 16% 4%

Kein Unterschied zwischen
Gruppe A/ B
44% mit neurologischen Defiziten

Gruppe A

Spat medikamentos behandelt:

7/ 15 (4 milde; 3 schwere Defizite)
Frih chirurg. Behandelt:

2/ 18 (2 milde; 0 schwere Defizite)

44% hoher Grad an psychomotorischer
oder mentaler Retardierung
25% Epilepsie
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523-32
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Zusammenfassung Literatur

® Bisher Uberwiegend nur retrospektive Analysen (Durchsicht
der Arztbriefe und/oder Telefoninterviews) der
psychomotorischen Entwicklung veroffentlicht

® Motorische und/oder intellektuelle Behinderungen in
138/257 Kindern

® eine prospektive Studie bei 8 Kindern (MW Alter 12.7 +=0.8)

®* Nachteil der retrospektiven Studien:
® sehr selektierte Kohorte, z.B. nach (95%) Pankreatektomie
® Inhomogenitat der Atiologie, z.B. Syndrome or
unbekannte Ursachen des CHI
® keine standardisierte Psychometrie
® Fehlende Werte, z.B. Dauer der Hypoglykdamie

Prospektive, standardisierte psychometrische Studien
werden bendtigt
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Einschlusskriterien

v klinische Diagnose des CHI mit

v Mutation in KATP-Kanal Gen

v Metabolopathien: GCK, GLUD, u.a.

v Syndrome, chromosomale Aberration
v keine Alterseinschrankung
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KLINISCHE DIAGNOSE CHlI

v max. Glukoseverbrauch > 8mg/kg/min
v pos. Glukagontest (30mg/kg s.c. oder i.m.
v in Hypoglykamie
v Glukose < 2,6 mmol/l ; Insulin >3 mU/I
v FFS < 600 mmol/l; Ketone (BOHB) < 0,1 mmol/I
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PRUFZIELE

Hauptprufziele:
® Intellektuelle, motorische und korperliche Entwicklung von
Patienten mit congenitalem Hyperinsulinismus

Sekundare Prifziele:
® Verhaltensauffalligkeiten
® Beeintrachtigung der Lebensqualitdt der Betroffenen
® Beeinflussung von Unterzuckerungen aufgrund der Ernahrung



9

\ OTTO VON GUERI(}KE

VS J UNIVERSITAT MEDIZINISCHE
@i FAKULTAT

A

Elternhaus Magdeburg




10

A OTTO VON GUERI(.'..KE
¥%. J UNIVERSITAT MEDIZINISCHE
‘ MAGDEBURG FAKULTAT

PATIENTEN und METHODE

®* 59 Patienten (mdnnlich=35; age: 3 Monate bis 57 Jahre)

® Genetik: ABCC8 (n=16), KCNJ11 (n=4), Glucokinase (n=3), GDH
(n=2)

®* Nutzung von standardisierten psychologischen Tests zur Erfassung
der kognitiven, sprachlichen, motorischen und sozial-emotionalen
Entwicklung bei Patienten mit congenitalem Hyperinsulinismus
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Standardisierte psychometrische Tests

HAWIK-R
HAWIK-IV
K-ABC

SON-R
Movement ABC-2

Bayley
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ERGEBNISSE
0-3 3-6 6-17 Erwachsene

Jahre Jahre Jahre
Kognitive Stérung 7% 21% 9% 42%
Sprachverzoégerung 22% - - i
motorische 35% 20% 42% -
Verzogerung
sozial-emotionale 4% keine 36% keine
Verhaltensstorung
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Kognitive Entwicklung (M=100; SD=15)
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SCHLUSSFOLGERUNGEN

® 26 von 59 Patienten zeigten eine Entwicklungsverzégerung/-
rickstand

® Ein Zusammenhang mit dem Basisdefekt konnte bisher nicht
nachgewiesen werden

®* Im Vordergrund stehen motorische Entwicklungsverzégerungen,
welche ein Drittel der Kinder und Jugendlichen betreffen

® Eine friihe Einbindung der Betroffenen in unterstitzende
TherapiemalRnahmen (z. B. Ergotherapie) ist notwendig, um weitere
Verzdgerungen vorzubeugen



