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Exokrine Pankreasinsuffizienz
im Kindesalter

Jobst Henker, Dresden

Eine exokrine Pankreasinsuf-
fizienz ist im Kindesalter meist
Folge einer chronischen Erkran-
kung der Bauchspeicheldruse,
ausgelost z. B. durch eine Mu-
koviszidose, und bleibt daher
langfristig bestehen. Durch die
Minderleistung des Pankreas
wird die Nahrung in unter-
schiedlichem Ausmal unvoll-
standig verdaut, was unbehan-
delt zu Nahrstoffmangeln und
vermindertem Wachstum bzw.
verminderter Entwicklung be-
gleitet von Magen-Darm-Be-
schwerden fuihrt. Die Ernah-
rungstherapie ist Hauptbe-
standteil des Therapiekonzepts.

Physiologie des exokrinen
Pankreas

Das Pankreas ist eine endokrine und
exokrine Driise (¢ Abbildung 1). Im
endokrinen Anteil werden Insulin,
Glukagon, Somatostatin, pankreati-
sches Polypeptid (PP) und vasoakti-
ves intestinales Polypeptid (VIP) syn-
thetisiert.

Der exokrine Anteil besteht aus dem
Gangsystem und den Azini und be-
sitzt eine hydrokinetische und eine
ekbolische Funktion. Die hydrokine-
tische Funktion umfasst die Bildung
von Wasser, Bikarbonat und Elektro-
lyten und vollzieht sich in den zen-
troazinaren Zellen und den Gangepi-
thelien. Die ekbolische Funktion
(griech.: ek- balo, auswerfen), d. h.
die Enzymsynthese, ist in den Azi-
nuszellen lokalisiert (¢ Abbildung 2).
Die Enzyme werden als Schutz vor
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Autodigestion (Glossar auf S. 300)
in Form inaktiver Vorstufen, den
sog. Zymogenen oder Proenzymen
(Trypsinogen, Chymotrypsinogen,
Procarboxypeptidase A und B, Proe-
lastase u. a.) oder auch als bereits ak-
tive Enzyme (Lipase, Colipase, Amy-
lase u. a.) synthetisiert. Im Pankre-
assekret finden sich weiterhin der
sekretorische Trypsininhibitor, das
sekretorische Immunglobulin A und
die alkalische Phosphatase.

Ein Erwachsener sezerniert etwa 1,5
bis 3 Liter enzym- und elektrolyt-
haltigen alkalischen (pH-Wert 8,0 bis
8,3) Pankreassaft pro Tag, der der
Neutralisierung und Alkalisierung
des sauren Magenchymus dient und
zusammen mit dem Bikarbonat des
Gallensaftes und des Darmes ein pH-
Optimum fur die Wirksamkeit der
hydrolytisch wirksamen Enzyme im

Duodenum schafft. Die Pankreas-
sekretion wird neurohormonal ge-
steuert.

Pathophysiologie des
exokrinen Pankreas

Eine Beeintrachtigung der Sekre-
tionsleistung des Pankreas kann viel-
faltige Ursachen haben (e Ubersicht
1). Sie ist z. T. nur vorubergehend,
wie bei einer akuten Pankreatitis oder
einer behandelbaren Diinndarmer-
krankung. Bei einer Zottenatrophie
des Diinndarmes, z. B. bei einer Zo-
liakie, kommt es zu einer vermin-
derten Produktion von in den S-Zel-
len des Zwolffingerdarms produzier-
tem Sekretin und von Pankreo-
zymin/Cholecystokinin, das in den
enteroendokrinen Zellen des Zwolf-
fingerdarms, den sog. I-Zellen, ge-
bildet wird. Sekretin stimuliert die
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Pankreasgang

Pankreas-
schwanz

Abb 1: Lage des Pankreas im Bauchraum



Bildung und Sekretion von Bikarbo-
nat aus dem Pankreas, Pankreozy-
min die der Enzyme sowie des Gal-
lensaftes.

Es konnen drei Grade der exokrinen
Pankreasinsuffizienz unterschieden
werden:

— mild: verminderte Volumen- und
Bikarbonatsekretion, normale En-
zymsekretion, keine Steatorrho

— mittelgradig: verminderte Volu-
men-, Bikarbonat- und Enzymse-
kretion, keine Steatorrho

— schwer: verminderte Volumen-,
Bikarbonat- und Enzymsekretion,
Steatorrho

Aufgrund der ,Luxussekretion” des
Pankreas sind Symptome einer in-
traluminalen Verdauungsstorung
(Maldigestion) mit Auftreten einer
Steatorrho und/oder Azotorrho erst
bei einer Verminderung der Sekreti-
onsleistung unter 10 % der Norm zu
beobachten, d.h.

erst bel einer

angeboren

— angeborene Pankreas-
agenesie/-hypoplasie

— kongenitale isolierte Enzymde-
fekte inkl. Enterokinasemangel

— Mukoviszidose

— Shwachman-Syndrom
(Shwachman-Bodian-
Diamond-Syndrom)

— Johanson-Blizzard-Syndrom

— hereditére Pankreatitis

— Pearson-Syndrom (,,Pearson’s
bone marrow-pancreas
syndrome”)

- Hamochromatose

erworben

- vorangegangene Pankreas-
resektion

— Pankreatitis: akut, chronisch,
autoimmunologisch, idiopa-
thisch, tropisch

— sekundare Insuffizienz bei
Dinndarmerkrankungen und
Gallesekretionsstérungen

— Insulinmangeldiabetes

— Kwashiorkor

— neoplastische Erkrankungen

Ubs. 1: Ursachen fiir eine exokrine
Pankreasinsuffizienz

Zentroazinare

Azinus

Azinus

Duodenum

Abb. 2: Aufbau der exokrinen Driisen des Pankreas: Azinus
(Driisenendstiick) und Ausfiihrungsgang

schweren Pankreasinsuffizienz [1].
Somit muss Pankreasinsuffizienz
nicht zwangslaufig Verdauungsin-
suffizienz bedeuten.

Bis auf wenige Ausnahmen ist die
exokrine Pankreasinsuffizienz im
Kindesalter dauerhaft. Das betrifft
besonders die Mukoviszidose, das
Shwachman-Syndrom und den
Zustand nach einer operativen Ent-
fernung von Teilen des Pankreas. Da-
gegen besteht eine exokrine Pankre-
asinsuffizienz bei der akuten Pan-
kreatitis und bei behandelbaren
Diinndarmerkrankungen nur vorii-
bergehend und bedarf im Allgemei-
nen keiner Therapie, da sie nach er-
folgreicher Behandlung der auslo-
senden Ursache wieder verschwin-
det.

Bei einer schweren chronischen Er-
krankung des exokrinen Pankreas,
wie bei der Mukoviszidose oder einer
chronischen Pankreatitis, kann es
zusatzlich zu einer endokrinen Pan-
kreasinsuffizienz kommen, bei der
der sog. pankreatogene Diabetes im
Vordergrund steht.

Umgekehrt ist auch eine Storung der
exokrinen Pankreasfunktion im Rah-
men eines Insulinmangeldiabetes
moglich, da eine funktionelle und

morphologische Interaktion zwi-
schen endokrinem und exokrinem
Pankreas besteht. Mit dem insulo-
azinaren Portalsystem besteht ein
charakteristisches Vaskularisati-
onsmuster. Durch den autoimmu-
nologischen Prozess beim Insulin-
mangeldiabetes kann es zusatzlich
zum Insulinmangel auch zu einer
verminderten Sekretion der Inselzell-
hormone Glukagon und Somatosta-
tin kommen mit Auswirkung auf
die exokrine Sekretionsleistung des
Pankreas. Schlief}lich kann der Gehalt
an Pankreasparenchym durch ver-
mehrte Lipomatose und Fibrose (Er-
satz funktioneller Zellen durch Fett-
zellen bzw. Bindegewebe) sowie die
diabetische Angiopathie reduziert
sein. Letztlich ist eine Sekretionssto-
rung auch durch die diabetische
Neuropathie des cholinergen Ner-
vensystems denkbar.

Klinik der exokrinen
Pankreasinsuffizienz

Wahrend bei einer leichten exokrinen
Pankreasinsuffizienz keine bis ge-
ringe Beschwerden (Bauchschmer-
zen, Meteorismus) bestehen, sind die
Folgen einer schweren Pankreasin-
suffizienz gravierend. Durch die un-
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zureichende intraluminale Verdau-
ung infolge des Enzym- und Bikar-
bonatmangels kommt es zu einer
ungenigenden Versorgung des Kor-
pers mit Makro- und Mikronahr-
stoffen. Die Betroffenen leiden an
Appetitlosigkeit  und  Bauchbe-
schwerden.

Die Folgen einer nicht erkannten oder
unzureichend behandelten Maldiges-

tion zeigt & Ubersicht 2.

— Beeintrachtigung der korper-
lichen Entwicklung bis zur
Abmagerung

— verzogerte Pubertat

— Leistungsminderung

— Folgen der Resorptionsstorung
fettloslicher Vitamine und
essenzieller Fettsauren

— Bauchbeschwerden (Meteoris-
mus, Flatulenz, Schmerzen u.
a.) und Appetitlosigkeit

— pathologische Stuhlentleerun-
gen mit Steatorrh6 und Azo-
torrho (dabei sind die in der
Konsistenz weicheren Stiihle
voluminés, lbelriechend, fett-
glanzend oder gar von einem
Olfilm umgeben)

Ubs. 2: Folgen der Maldigestion bei
exokriner Pankreasinsuffizienz

Eine nicht erkannte oder ungent-
gend behandelte exokrine Pankreas-
insuffizienz hat im Kindesalter — im
Gegensatz zum Erwachsenen — eine
gestorte korperliche und Pubertats-
Entwicklung zur Folge, was Auswir-
kungen fir das ganze Leben haben
kann.

Diagnostik der exokrinen
Pankreasinsuffizienz

Aufler einer sorgfaltigen Anamnese
und klinischen Untersuchung mit
Bestimmung des Body Mass Index
(BMI) und einer Stuhlinspektion sind
paraklinische Untersuchungen zur
Differenzierung der moglichen Ursa-
chen einer Malassimilation (Maldi-
gestion und Malabsorption) erfor-
derlich. Fiir den BMI gibt es fir alle
Altersgruppen entsprechende Perzen-
tilen (e Abbildung 3).
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Anstelle des BMI kann als Mafs fiir
den Ernahrungszustand auch das
Langen-Soll-Gewicht (LSG) verwen-
det werden. Es errechnet sich nach
der Formel:

Aktuelles Kérpergewicht x 100
LSG (in Prozent) =

Kérpergewichtsdquivalent
zur Langenperzentile

o Tabelle 1 zeigt die Graduierungen
des LSG.

An laborchemischen Untersuchun-
gen sollten wenigstens durchgefiihrt
werden: Blutbild, Entztindungspara-
meter, Gesamteiweifs, Albumin, Ei-
senstatus, Immunglobulin A, zolia-
kiespezifische Antikorper, Leberwerte
sowie Stuhluntersuchungen (okkul-
tes Blut, Calprotectin, Lactoferrin).
Bei dringendem Verdacht auf eine
Malassimilation sollte nach Defiziten
der fettloslichen Vitamine A, D, E
und K sowie von Vitamin By, ge-
sucht werden.

Pankreasspezifische Tests sind fol-
gende:

Direkte Tests

Messung von Quantitat und Quali-
tat des Pankreassaftes. Dabei wird die
Pankreassekretionsleistung basal und
nach Stimulation bestimmt. Stimu-
liert wird entweder mit Sekret-
agoga (Sekretin, Cerulein, Cholecys-
tokinin, Bombesin u.a.) oder mit
Nahrstoffen (Lundh-Mahlzeit, Fett-
sauren, Aminosauren u. a.). Solche
Testverfahren werden in der Routine-
diagnostik kaum noch angewandt,
da sie einerseits eine Sondierung des
Duodenums erfordern und anderer-
seits die Analytik des gewonnenen
Pankreas- bzw. Duodenalsaftes zeit-
und kostenintensiv ist. Sie stellen je-

Normbereich

doch den Goldstandard in der Pan-
kreasfunktionsdiagnostik dar, an
dem jeder neue Test hinsichtlich Sen-
sitivitat und Spezifitat zu evaluieren
ist. Diesbezliglich ist nur die Pankre-
assekret-Analyse mittels doppellau-
figer Perfusionssonde und Stimula-
tion mit Sekretin-Pankreozymin/
Cholecystokinin akzeptabel.

Indirekte Funktionstests

Bei den indirekten Funktionstests
konnen Stuhl, Blut, Urin und Ex-
halationsluft untersucht werden
(e Tabelle 2). Von den indirekten Pan-
kreas-Funktionstests sollen an dieser
Stelle nur die naher beschrieben wer-
den, die noch klinische Relevanz
haben.

Stuhldiagnostik

Die Stuhlfettbestimmung ist ein wich-
tiger Parameter zur Beurteilung der
Schwere einer Pankreasinsuffizienz,
damit auch zur Frage des Einsatzes
von Pankreasenzympraparaten so-
wie zur Beurteilung der Therapie-
Effizienz. Beim Kind jenseits des ers-
ten Lebensjahres betragt die Stuhl-
fettausscheidung genau wie beim ge-
sunden Erwachsenen weniger als 7 g
pro Tag. Aus den Groféen Fettauf-
nahme mit der Nahrung und Stuhl-
fettausscheidung lasst sich der Fett-
resorptionskoeffizient berechnen:

Fettaufnahme (g) -

_ _fettausscheidung (@) ;o9

Fettaufnahme (g)

Fettresorptions-
koeffizient (%)

Er betragt beim Gesunden mehr als
93 %, d.h. eine Stuhlfettausschei-
dung von mehr als 7 % der verzehr-
ten Fettmenge weist auf eine Fettver-
dauungsstorung hin, wobei keine
Differenzierung zwischen Maldiges-

90-100 % LSG

Untergewicht

85-89 % LSG

Leichte Mangelernahrung

80-84 % LSG

MaRige Mangelerndhrung

75-79 % LSG

Schwere Mangelernahrung

<75% LSG

Tab. 1: Graduierungen der Mangelernahrung nach Langen-Soll-Gewicht

bei Kindern



Stuhl

Stuhlfettbestimmung, mikroskopi-
sche Beurteilung der Fetttropfen,

Acid-Steatokrit, Elastase-1, Lipase,
Trypsin, Chymotrypsin

Blut
p-lsoamylase, Lipase, Trypsinogen,
pankreatisches Polypeptid

Urin 13C-Atemtest
Pankreolauryltest

Tab. 2: Indirekte Funktionstests zur
Diagnose einer exokrinen
Pankreasinsuffizienz

tion und Malabsorption moglich ist.
Eine solche Fettbilanzuntersuchung
sollte tiber wenigstens drei Tage mit
einer Kost durchgefiihrt werden,
deren Fettgehalt bekannt ist.

Fur die quantitative Stuhlfettbestim-
mung sind die chemische Analyse
(meist nach der van-de-Kamer-
Methode) und die Nahe-Infrarot-
Spektroskopie gebrauchliche Metho-
den.

Die Nahe-Infrarot-Spektroskopie ist
eine ausgezeichnete Alternativme-
thode zur aufwandigeren und fir
das Laborpersonal wenig komfor-
tablen chemischen Analyse, sie muss
allerdings mit dieser evaluiert wer-
den. Vorteilhaft ist, dass in einem
Analysengang aufSer dem Fett- auch
der Eiweifs- und Wassergehalt im
Stuhl bestimmt werden konnen [2].
Ist eine Stuhlfettbestimmung mit
einer der vorgenannten Methoden
vor Ort nicht moglich, konnen die
mikroskopische Beurteilung der Fett-
tropfen nach Sudanfarbung oder der
(Acid-)Steatokrit als orientierende
Methoden fir die Bestimmung des
Stuhlfettgehaltes angewandt wer-
den. Bei beiden Methoden liegt die
Sensitivitat bei knapp 90 % und die
Spezifitat bei etwa 75 %.

Bei der Enzymbestimmung kommt der
Bestimmung der fakalen Elastase-1
die grofite Bedeutung zu; Spezifitat
und Sensitivitat liegen bei 90 % [3].
Die Stuhlkonzentration der Elastase-
1 lasst eine ungefahre Einschatzung
der Pankreasfunktion zu:
- Werte tiber 200 ug/g Stuhl bedeu-
ten normale exokrine Pankreas-
funktion
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Abb. 3b: Perzentilkurven fiir den Body Mass Index (BMI): Madchen
[nach Kromeyer-Hauschild et al.]
Quelle: www.aid.de/downloads/bmi_perzentil_w.pdf

- Werte unter 50 ug/g Stuhl weisen
auf eine schwere exokrine Pankreas-
funktionsstorung hin

Die Chymotrypsinbestimmung hat
allenfalls noch eine Bedeutung bei
der Beurteilung der Compliance hin-
sichtlich der Einnahme von Pan-
kreasenzympraparaten, da mit den
verfuigbaren Tests sowohl korperei-
genes Chymotrypsin als auch das

aus Enzympraparaten stammende
erfasst werden.

Blutdiagnostik

Die Bestimmung der Pankreasen-
zyme im Blut hat eine einge-
schrankte Bedeutung, da trotz exo-
kriner Insuffizienz eine normale
Konzentration im Blut bestehen
kann und bei einem entziindlichen

Schub einer Pankreaserkrankung die
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Werte ansteigen und so Normalitat
vorgetauscht wird.

Urindiagnostik

Das Prinzip des Pankreolauryltests
besteht
darin, dass der Proband zur Stimu-

(Fluoreszeindilaurat-Test)

lation der Pankreassekretion zusam-
men mit einer Testmahlzeit Fluores-
zeindilaurat erhalt, das durch eine
pankreasspezifische Esterase gespal-
ten wird. Das freigesetzte Fluoreszein
wird im Serum oder im Sammelurin
gemessen. Der Test ist aufwandig,
wenig standardisiert und abhangig
von der Leberfunktion und dem Gal-
lesekret.

13C-Atemtests

Bei den Atemtests werden stabile Iso-
tope in Form von mit '*C markierten
Kohlenhydraten
oder Proteinen verwendet. Nach ora-

Fettsubstanzen,

ler Aufnahme und intraduodenaler
Hydrolyse durch entsprechende Pan-
kreasenzyme sowie Metabolisierung
wird die Konzentration von *CO, in
der Exhalationsluft massenspektro-
skopisch oder mittels Infrarot-Spek-
troskopie gemessen. Je geringer der
BC-Gehalt in der Ausatmungsluft
ist, desto geringer war die intraintes-
tinale Verdauungsleistung als Maf3
fr die Sekretionskapazitat des Pan-
kreas. Da die Atemtests fiir das Kin-
desalter noch nicht hinreichend eva-
luiert sind, sollten sie speziellen Fra-
gestellungen  vorbehalten  sein.
Auféerdem ist eine solche Diagnostik
an eine entsprechende Ausriistung

gebunden.

Zusammenfassend kann zu den
Funktionstests festgestellt werden,
dass sich die fakale Elastase-1 am
besten als Suchtest flir eine exokrine
Pankreasinsuffizienz eignet, wah-
rend die fakale Fettexkretion der Ent-
scheidung flr eine Pankreasenzym-
substitution und dem Finden der op-
timalen Enzymdosis dient.

Erganzt wird die Funktionsdiagnos-
tik durch bildgebende Verfahren (So-

'Uber die Erndhrungstherapie bei Mukoviszi-
dose informierte die online Fortbildung der Er-
nahrungs Umschau in Heft 12/2011.
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nographie, Magnetresonanztomo-
graphie, Computertomographie, en-
doskopische retrograde Cholangio-
Pankreatikographie [ERCP], Magnet-
resonanz-Cholangio-Pankreatiko-
graphie [MRCP]), die vor allem der
Ursachensuche und Verlaufskon-
trolle dienen.

Therapie der exokrinen
Pankreasinsuffizienz

Die Behandlung und Betreuung von
Kindern mit einer exokrinen Pankre-
asinsuffizienz muss individuell an-
gepasst sein, erfordert viel Erfahrung
und die Zusammenarbeit mit einer
Ernahrungsfachkraft. Die Betreuung
sollte in einem dafir zertifizierten
gastroenterologischen Zentrum er-
folgen. Durch regelmafSigen Kontakt
mit einem kompetenten Arzt (Kin-
dergastroenterologe) und dessen In-
formation tiber die Erkrankung wird
ein Vertrauensverhaltnis aufgebaut,
dass nicht zuletzt den Patienten vor
psychischen Belastungen wie Depres-
sionen und vor Ablehnung von not-
wendigen diagnostischen und thera-
peutischen MafSnahmen schiitzt.
Zum notwendigen Zeitintervall fiir
die ambulanten Kontrolluntersu-
chungen gibt es keine wissenschaft-
lichen Untersuchungen. Anfangs
sollten die Vorstellungen wenigstens
vierteljahrlich erfolgen, bei guter
Compliance von Eltern und Patienten
dann auch seltener. Patienten mit
Mukoviszidose bilden dabei eine Aus-
nahme. Aufgrund der Komplexitat
ihrer Erkrankung mit potenzieller
Lungen-, Pankreas- und Leberbetei-
ligung werden sie in der Regel eng-
maschiger betreut, wobei bei diesem
Klientel die gute korperliche Ent-
wicklung von ganz besonderer Be-
deutung hinsichtlich des Krankheits-
verlaufes und damit fiir die Lebens-
qualitat und die Lebenserwartung
ist. Kleinkinder mit Mukoviszidose
werden etwa monatlich in der Spezi-
alambulanz vorgestellt, altere Kinder
etwa 8- bis 12-wochentlich. Die Er-
nahrungsfachkraft spielt bei der Be-
treuung von Mukoviszidose-Patien-
ten eine ganz besonders wichtige
Rolle.!

Korpergewicht

Das Ziel der Ernahrungstherapie
muss es sein, die fast immer unter-
gewichtigen Patienten in den Nor-
malgewichtsbereich zu bringen. Nur
so konnen die Kinder eine gute kor-
perliche Verfassung erreichen und die
schulischen Anforderungen bewalti-
gen als Voraussetzung fiir eine voll-
standige soziale Integration und eine
gute Lebensqualitat. Entwicklungs-
storungen wahrend der Pubertat
konnen erhebliche Auswirkungen
auf die Personlichkeitsentwicklung
haben.

Mahlzeitenverteilung und
Lebensmittelauswahl

Der tagliche Erndhrungsplan sollte
aus funf bis sechs Mahlzeiten mit
normaler Nahrstoffzusammenset-
zung, also ohne Fetteinschrankung,
bestehen. Blahende Speisen sollten
nicht enthalten sein. Die ausgewo-
gene Normalkost muss vitaminreich
sein und es sollten nach Moglichkeit
Ole statt Hartfette verwendet wer-
den. Die Ernahrung muss nicht bal-
laststoffarm sein; entscheidend ist
hier die individuelle Vertraglichkeit,
die von den Patienten getestet wer-
den muss. Bei Bedarf kann eine
leichte Vollkost nach den Empfeh-
lungen der DGE helfen, Verdauungs-
beschwerden zu vermindern.

Vitamin- und Spurenelement-
Substitution

Eine Vitaminsubstitution sollte ge-
zielt, d. h. nach diagnostischer Ab-
klarung einer entsprechenden Unter-
versorgung erfolgen. Das gilt auch
fur die Spurenelemente Zink, Eisen
und Selen. Pankreasabhangige Defi-
zienzen sind bei den fettloslichen Vi-
taminen A, D, E und K sowie bei Vi-
tamin By, zu erwarten. Vitamin B,
ist erst nach Abspaltung und Inakti-
vierung des R-Proteinkomplexes
durch pankreatische Proteasen resor-
bierbar.

Pankreasenzymsubstitution

Eine exokrine Pankreasinsuffizienz
ohne erhohte Stuhl-Fettexkretion er-
fordert keine Pankreasenzymsubsti-



tution. Bei einer schweren Funkti-
onsstorung ist sie jedoch erforder-
lich. Die Enzympraparate stammen
fast ausschlief}lich aus Schweine-
pankreas. Das in Pulverform vorlie-
gende Pankreatin wird entspre-
chend der Pharmacopoeia Europea
(Ph. Eur.) standardisiert. Die hochste
Effektivitat besitzen sauregeschiitzte,
(Mikrotabletten
oder -pellets), darmlosliche Prapa-

mikrospharische

rate.

Die Mikrotabletten oder -pellets wer-
den im Magen aus der meist aus Ge-
latine bestehenden Kapsel freigege-
ben, vermischen sich mit dem Spei-
sebrei und sollten zeitgleich mit
diesem den Magen verlassen. Vo-
raussetzung daftir ist, dass sie nur 1
bis 2 mm, besser unter 1,4 mm klein
sind. Erst oberhalb eines pH-Wertes
von 5,5 — also erst im Duodenum —
10st sich der Saureschutz der Mikro-
tabletten oder -pellets. Bei einge-
schrankter pankreatogener Bikarbo-
natsekretion ist diese Voraussetzung
nicht immer gegeben. Dann sollte
zeitlich begrenzt ein Magensaureblo-
cker eingesetzt werden.

Als Richtwerte fir die Dosierung von
Pankreasenzympraparaten — gelten
1000 bis 2 000 Lipaseeinheiten fiir
1 g Nahrungsfett bzw. 8 000 bis
10 000 Lipaseeinheiten/kg Korperge-
wicht und Tag. Das Enzympraparat
wird im Idealfall wahrend der Mahl-
zeit eingenommen. Die Dosis wird
entsprechend dem Fettanteil der
Mabhlzeit berechnet (e Ubersicht 3).

Durch Ernahrungsschulungen ler-
nen Patienten und/oder Eltern, den
Fettanteil von Mahlzeiten einzu-
schatzen. Aufderdem sollten sie ler-
nen, mit Nahrwerttabellen zu arbei-
ten. Unter einer Enzymsubstitution
kann die Ernahrung energie- und
fettreich sein, sodass der Fettanteil bis
zu 40 % der Gesamtenergie ausma-
chen kann. Der Energiegehalt kann
bis zu 130 % der fir Alter und Ge-
schlecht empfohlenen Menge betra-
gen.

Zeigt die Ernahrung auch nach Stei-
gerung der Enzymdosis nicht den

Friihsttick: Cornflakes mit Friichten und 200 ml Milch mit einem Fettgehalt
von 3,5 %. Der Fettgehalt kann mit 7 g Fett angenommen werden, wofir
10000 Lipaseeinheiten (7 x 1 000-2 000) empfohlen werden.

Mittagessen: 150 g Seefisch mit Kartoffeln und Gemdse (in Wasser ge-
diinstet). Der Fettgehalt kann mit 15 g Fett angenommen werden, wofr
25000 Lipaseeinheiten (15 x 1 000-2 000) empfohlen werden.

Abendbrot: Drei Scheiben Brot, 1 Scheibe Schnittkase (45 % F.i. Tr.), 30 g
Mortadella, Feldsalat mit Dressing. Der Fettgehalt kann mit 22 g Fett (Kase
9 g, Wurst 10 g, Dressing 3 g) angenommen werden, woftir 40 000 Li-
paseeinheiten (22 x 1 000-2 000) empfohlen werden.

Ubs. 3: Beispiele fiir die Kalkulation des Enzympriaparates
(Frithstiick, Mittagessen, Abendbrot)

gewunschten Erfolg (u. a. Gewichts-
abnahme oder ungentigende Ge-
wichtszunahme, anhaltend patholo-
gische Stuhlentleerungen), sind ein
4-Tage-Ernahrungsprotokoll zur
Berechnung der Energieaufnahme
sowie der Anteile von Fetten, Koh-
lenhydraten und Eiweifsen zu erstel-
len und die Enzymtherapie sowie die
Patienten-Compliance (Bestimmung
der fakalen Chymotrypsinkonzen-
tration) zu Uberpriifen. Ehe die En-
zymtherapie deutlich erhoht wird,
sollte eine 72-Stunden-Fettbilanz
durchgefiihrt und danach entschie-
den werden, ob ein Teil der Fette als
MCT-Fette verabreicht wird. MCT
sind Triglyceride mit TFettsauren
mittlerer Kettenlange (medium chain
triglycerides, 6 bis 10 C-Atome).
MCT werden unabhangig von Gal-
lensauren und Pankreaslipase im
Darm resorbiert und ohne Bindung
an Chylomikronen zur Leber trans-
portiert.

Auch wenn die Gefahr einer fibrosie-
renden Kolonopathie durch extrem
hohe Enzymdosen (> 50 000 Lipase-
Einheiten/kg KG/Tag) gering ist [4;
5], sollten diese vermieden werden.

Spezielle Ernahrungstherapie/
kiinstliche Erndhrung

Fuhrt die geschilderte Ernahrungs-
therapie nicht zum gewtinschten Er-
folg, sind Zusatzmafénahmen erfor-
derlich. Als erster Schritt bietet sich
der Verzehr kalorienreicher Trink-
nahrungen (Supplemente) zwischen

den Mahlzeiten (nicht anstatt der
Mahlzeiten!) an.

In Fallen einer totalen Pankreasin-
suffizienz, wie z. B. bei einer schwe-
ren Mukoviszidose-Erkrankung, ist
eine zusatzliche Energiezufuhr mit-
tels einer (nachtlichen) Sondener-
nahrung oder auch tber eine per-
kutane endoskopische Gastro-
stomie (PEG) zu uberlegen. Frither
ubliche intravenose kalorienreiche
Infusionen sind weitestgehend ver-
lassen worden.

Bei ungentigendem Behandlungser-
folg muss auch an eine Begleiter-
krankung (Zoliakie, chronisch-ent-
zundliche Darmerkrankung, Lakto-
seintoleranz u. a.) gedacht werden.
Nicht selten ist eine Zoliakie mit
einer exokrinen Pankreasinsuffizienz
assoziiert. Dabei kann trotz Einhal-
tung der glutenfreien Kost beim Zo-
liakiekranken eine Durchfallsympto-
matik bestehen, die durch eine Pan-
kreasinsuffizienz verursacht ist [6].

Alkoholverbot

Ganz wichtig ist es schlieflich, an
exokriner Pankreasinsuffizienz lei-
dende Kinder und Jugendliche zu
striktem Alkohol- und Nikotinver-
zicht anzuhalten, da sonst mit ziem-
licher Sicherheit der Krankheitspro-
zess verschlimmert wird.

Eine zusammenfassende Ubersicht
Uber die Mafsnahmen der Ernah-
rungstherapie zeigt ® Tabelle 3.
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Fazit

Ursachen fir eine exokrine Pankre-
asinsuffizienz im Kindesalter sind oft
von dauerhafter Natur. Eine Ernah-
rungstherapie ist daher meist lang-
fristig notwendig, muss individuell
angepasst sein, erfordert viel Erfah-
rung und die Zusammenarbeit mit
einer Ernahrungsfachkraft. Die Er-
nahrungstherapie hat vor allem eine
normale korperliche Entwicklung
der Betroffenen mit weitestgehender
Beschwerdefreiheit zum Ziel. Bei
noch normaler Verdauungsleistung
ist eine regelmaflige Kontrolle von
Langen- und Gewichtsentwicklung
sowie bestimmter Laborparameter
(Blutbild, Eisenstatus, fettlosliche Vi-
tamine, Vitamin B,,; weitere Diag-
nostik bei entsprechender Sympto-
matik) ausreichend.

Prof. Dr. med. Jobst Henker
Freiheit 51, 01157 Dresden

E-Mail: Jobst.Henker@uniklinikum-
dresden.de
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Koérpergewicht,
Korperlange

Glossar

Agenesie = vollstandiges Fehlen (der Organanlage)

Autodigestion = Selbstverdauung

Azotorrho = Stickstoff-(Eiweilt-)Ausscheidung im Stuhl

Chylomikronen = Lipoproteine flir den Fetttransport im Blut

Chymus = Speisebrei im Magen

Enterokinase/Enteropeptidase = Protease der Diinndarmschleimhaut
Exhalation = Ausatmung

Gastrostomie = operative Magendoffnung

Hypoplasie = unvollstandige (Organ-)Entwicklung

Kolonopathie = chronische Dickdarmerkrankung

Lundh-Mabhlzeit = hinsichtlich Fett-, Eiweil}- u. KH-Gehalt standardisierte
Mabhlzeit

Pankreatin = (meist durch Lyophylisierung) getrocknetes Pankreasgewebe
Perkutane endoskopische Gastrostomie = durch die Bauchdecke gelegter
endoskopischer Zugang zum Magen zur kiinstlichen Erndhrung
Sekretagoga = sekretionsfoérdernde Stoffe

Shwachman-Syndrom = selten auftretende, autosomal-rezessiv vererbte
Erkrankung mit exokriner Pankreasinsuffizienz, Anamie u. a.

Steatorrho6 = Stuhlfettausscheidung

Vaskularisation = die Gesamtheit der Gefallversorgung eines Gewebes oder

Organs
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Korpergewicht in den Normalgewichtsbereich
bringen, normales Kérperlangenwachstum

Mabhlzeiten-
verteilung

gehaufte kleine (5-6) Mahlzeiten pro Tag

Lebensmittel-

normale Zusammensetzung der Hauptnahrstoffe, keine Fett-

auswahl beschrankung; keine bldhenden Lebensmittel; ballaststoff-
reiche Lebensmittel erlaubt, wenn sie vertragen werden;
bei Bedarf ggf. leichte Vollkost

Vitamin- nach Diagnostik einer Unterversorgung ggf. Substitution von

substitution

Vitaminen A, D, E, K, B,

Pankreasenzym-

substitution mit Steatorrho

nicht generell, sondern nur bei schwerer Pankreasinsuffizienz

Kiinstliche bei Erfolglosigkeit der genannten Malknahmen; ggf. nur
Erndhrung zeitlich begrenzt
Alkohol nicht erlaubt

Tab. 3: Zusammenfassung der erndhrungstherapeutischen MaRnahmen
bei exokriner Pankreasinsuffizienz
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