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SPSU-Jahresbericht 2013
Öffentliche Gesundheit

Im Rahmen der Swiss Paediatric 
Surveillance Unit (SPSU) wurden im Jahr 2013 von 33 
beteiligten pädiatrischen Ausbildungskliniken für sieben 
laufende Studien insgesamt 81 sichere Krankheitsfälle 
gemeldet: 34 Fälle von Pertussis, 34 von Kawasaki 
disease (ab 1.3.2013), neun von akuter schlaffer Läh-
mung als Indikator der Poliomyelitisüberwachung, zwei 
von Harnstoffzyklusdefekten und ein Fall von sympto-
matischer konnataler Toxoplasmose. Von kongenita-
len Rötelninfektionen und Mycoplasma pneumoniae-
Enzephalitis (ab 1.7.2014) sind keine Fälle aufgetreten.

1. Allgemeines zur SPSU

Die Swiss Paediatric Surveillance 
Unit (SPSU )1 ist ein seit 1995 beste-
hendes nationales Erhebungssys-
tem, das gemeinsam von der 
Schweizerischen Gesellschaft für 
Pädiatrie (SGP) und dem Bundes-
amt für Gesundheit (BAG) betrieben 
wird. Es dient der Erfassung von sel-
tenen pädiatrischen Krankheitsbil-
dern und seltenen Komplikationen 

häufigerer Krankheiten bei in 
Schweizer Spitälern behandelten 
Kindern unter 16 Jahren. Die SPSU 
ist ein einfaches und flexibles, akti-
ves Meldesystem, das mit einem 
minimalen Aufwand betrieben wird 
und auch die Möglichkeit bietet, 
kurzfristig auftretende besondere 
epidemiologische Ereignisse zu un-
tersuchen (Zimmermann et al. Soz 
Präventivmed 1995; 40: 392–5). 
Das Ziel der SPSU ist es, die For-

schung im Bereich seltener pädiatri-
scher Krankheiten zu fördern sowie 
epidemiologische Trends zu erfas-
sen.

Weltweit bestehen zehn weitere 
vergleichbare Erhebungssysteme: 
in Australien, Belgien, Deutschland, 
England, Irland, Kanada, Neusee-
land, den Niederlanden, Portugal 
und Wales; die Zusammenarbeit 
und der Erfahrungsaustausch er-
folgt im Rahmen des «International 
Network of Paediatric Surveillance 
Units (INoPSU)», www.inopsu.com. 

Die Resultate aus den einzelnen 
Studien werden regelmässig auch in 
Fachzeitschriften publiziert (siehe 
Publikationsliste). Die Richtlinien zur 
korrekten Zitierung der Autoren-
schaft in Anerkennung der SPSU 
sind auf dem Internet unter www.
bag.admin.ch/k_m_meldesystem/ 
00737/index.html zu finden.

1 �SPSU-Komitee: C. Rudin, Basel (Prä-
sident); V. Bernet, Zürich; K. Posfay 
Barbe, Genf; B. Laubscher, Neuchâtel; 
G. Simonetti, Bern; M. Mäusezahl, Bern; 
D. Beeli, Bern.

Tabelle 1 
SPSU 2013: Übersicht über die gemeldeten Fälle und Rücklauf der Meldekarten

ASL1 Kong.  
Röteln2

UCD3 Toxo4 Pertussis Kawasaki 
disease

MPE5 Rücklauf  
Meldekarten 

%

Januar 0 0 0 0 3 - - 100

Februar 2 0 0 1 5 - - 100

März 1 0 0 1 3 6 - 100

April 1 0 0 0 3 6 - 100

Mai 0 0 0 0 5 6 - 100

Juni 0 0 0 0 5 5 - 100

Juli 3 0 0 0 3 4 0 100

August 1 0 1 0 7 3 0 100

September 0 0 1 0 7 7 0 100

Oktober 0 0 0 0 8 3 0 100

November 1 0 1 0 5 6 0 100

Dezember 0 0 0 1 3 7 0 100

Total 9 0 3 3 57 53 0   125

Sichere Fälle 9 0 2 1 34 34 0    81

Mögliche Fälle 0 0 0 0 15 7 0    22

Keine Fälle * 0 0 1 2 4 12 0    18

Fehlende  
Information

0 0 0 0 4 0 0      4

Anzahl teilnehmende pädiatrische Ausbildungskliniken: 33.
1akute schlaffe Lähmung, 2kongenitale Röteln, 3Harnstoffzyklusdefekt (urea cycle disorder), 4konnatale Toxoplasmose, 5Mycoplasma 
pneumoniae-Enzephalitis. * inkl. Doppelmeldungen
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Anträge für neue Studien sind an 
den Präsidenten des SPSU -
Komitees, Prof. Dr. C. Rudin, (leiten-
der Arzt, UKBB, Spitalstrasse 33, 
4056 Basel, christoph.rudin@uni-
bas.ch), zu richten. Ein Beschrieb 
des Erfassungssystems und die 
Richtlinien für die Aufnahme von 
Studien können beim SPSU -
Sekretariat (Bundesamt für Ge-
sundheit, Abteilung Übertragbare 
Krankheiten, 3003 Bern, Tel. 058 
463 02 97 oder 058 463 87 06, Fax 
058 463 87 59, daniela.beeli@bag.
admin.ch) oder auf dem Internet un-
ter www.bag.admin.ch/k_m_
meldesystem/00737/index.html be-
zogen werden.

2. �Übersicht über das 
Erhebungsjahr 2013

Wie in den Vorjahren haben auch 
2013 alle 33 pädiatrischen Ausbil-
dungskliniken an der SPSU -
Erhebung teilgenommen. Die Mel-
dekarten wurden, wie in der 
Vergangenheit, zu 100 % zurückge-
schickt (Tabelle 1). Im Jahr 2013 ha-
ben 26 der 33 Kliniken insgesamt 
125 Erkrankungsfälle gemeldet. Da-
von konnten 81 als sichere Fälle 
(65 %) klassiert werden. Achtzehn 
Fälle (15 %) entsprachen nicht der 
Falldefinition oder waren Doppel-
meldungen. Sieben pädiatrische Kli-
niken meldeten zu den überwach-
ten Krankheiten keine Fälle. Die 
Anzahl sicherer Fälle der abge-
schlossenen und laufenden Studien 
sind in der Tabelle 2 aufgeführt.

3. �Resultate der  
Laufenden Studien

3.1 Akute schlaffe Lähmungen

Hintergrund
Im Jahr 1988 hatte sich die Weltge-
sundheitsorganisation (WHO) das 
Ziel der Eradikation der Poliomyelitis 
gesetzt; mit dem Fernziel, die Imp-
fung eines Tages ganz einzustellen. 
In der Schweiz wurde die Überwa-
chung der akuten schlaffen Lähmun-
gen (ASL) 1995 in der SPSU in Er-
gänzung zum obligatorischen 
Meldesystem etabliert. Sie ist ein 
wesentliches Surveillance-Element 
im Hinblick auf das WHO-Programm 
der Poliomyelitis-Eradikation. 

Die WHO hat zwei Indikatoren zur 
Evaluation der Sensitivität dieser 
Überwachung definiert: 
•	Die Rate der erfassten Fälle von 

ASL sollte bei Kindern unter 15 
Jahren mindestens 1/100 000 
betragen, 

•	Der Anteil der ASL-Fälle mit 
zwei Stuhluntersuchungen auf 
Polioviren im Abstand von 24 bis 
48 Stunden sollte mindestens 
80 % betragen.

Ziele der Studie
Es gilt zu prüfen, ob die paralyti-
schen Polioviruserkrankungen in 
der Schweiz wirklich verschwun-
den sind. Klinische und mikrobiolo-
gische Befunde sollen bei akut auf-
getretenen Fällen von schlaffer 
Lähmung analysiert werden, um 
so allfällige Polioviruserkrankun-
gen zu finden. Wildvirus-Infektio-
nen sollen von Impfvirus-Infektio-

nen unterschieden werden. Alle 
Fälle von akuten schlaffen Läh-
mungen sind auf Polioviren zu un-
tersuchen [1].
Zu folgenden Fragen braucht es Ab-
klärungen:
•	Jahresinzidenz der akuten 

schlaffen Lähmungen bei 
Kindern in der Schweiz

•	klinische Präsentation und 
Verlauf

•	mikrobiologische Charakterisie-
rung des Typs: Wildvirus, 
Impfstamm

Falldefinition
Klinische Symptomatik bei einem 
Kind unter 15 Jahren:
akutes Auftreten einer schlaffen 
Lähmung in einer oder mehreren 
Extremitäten mit abgeschwächten 
oder fehlenden Sehnenreflexen 
oder akutes Auftreten einer Bulbär-
paralyse.

Tabelle 2 
Abgeschlossene und laufende SPSU-Studien

Dauer sichere Fälle

Kongenitale Toxoplasmose 1/1995 bis 12/1998 und 6/2009 
bis 5/2014

21

Vitamin K Mangelblutung 1/1995 bis 12/2000 und 7/2005 
bis 6/2011

27

Zyst. periventrikuläre Leukomalazie 1/1996 bis 12/1997 48

Hämolytisch-urämisches Syndrom 4/1997 bis 3/2003 und 4/2004 
bis 3/2010

249

Frühsommer-Meningoenzephalitis 1/2000 bis 2/2003 23

Varizellen-Zoster 1/2000 bis 3/2003 235

Akutes rheumatisches Fieber 6/2000 bis 5/2010 24

Neuralrohrdefekt 1/2001 bis 12/2007 258

Schwere RSV-Infektionen 10/2001 bis 9/2005 462

Schütteltrauma 7/2002 bis 6/2007 50

Neonataler Herpes 7/2002 bis 6/2008 5

Invagination 4/2003 bis 3/2006 243

Pertussis 4/2006 bis 3/2010 und 1/2013 
läuft weiter

161

Anaphylaxie 5/2007 bis 4/2010 58

Akute schlaffe Lähmung 1/1995 läuft weiter 197

Kongenitale Röteln 1/1995 läuft weiter 2

Schwere Hyperbillirubinämie 10/2006 bis 12/2011 172

Extended-spectrum Beta-Lactamase 
(ESBL)-produzierender gramneg. 
Erreger

7/2008 bis 6/2012 403

Harnstoffzyklusdefekt 1/12 bis 12/2014 4

Kawasaki disease 3/2013 läuft weiter 34

Mycoplasma pneumoniae-Enzephalitis 7/2013 läuft weiter 0

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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Resultate
Die im Jahr 2013 gemeldeten Fälle 
und die Ergebnisse der ASL-Über-
wachung seit 1995 sind in den Ta-
bellen 3 und 4 zusammengestellt. 
Es gab wie in den vorangegange-
nen Jahren keinen Nachweis einer 
Poliomyelitis. Mit einer Inzidenz der 
gemeldeten ASL-Fälle von 

0,7/100 000 Kindern unter 15 Jah-
ren wurden die Sensitivitätsvorga-
ben der WHO nicht erfüllt. Nur bei 
einem der neun Fälle hat man min-
destens eine Stuhluntersuchung 
angeordnet. Dies genügt nicht, um 
die Qualität der Überwachung si-
cherzustellen.

In Anbetracht der hohen Qualität 
der schweizerischen Laboratorien 
wird die Untersuchung von einer 
Stuhlprobe als ausreichend angese-
hen. Eine solche Analyse ist zwin-
gend notwendig, um bei einer akuten 
schlaffen Lähmung eine Poliomyeli-
tis auszuschliessen. Wir bitten alle 
Kliniken, diese für jeden Fall von aku-
ter schlaffer Lähmung zu veranlas-
sen. Der Virusnachweis im Stuhl gilt 
als Standardmethode für den Nach-
weis von Polioviren. [Die Kosten die-
ser für die Überwachung der Polio-
myelitis wichtigen Untersuchung 
übernimmt das BAG. Die Stuhlpro-
ben sind an das Nationale Referenz-
labor für Poliomyelitis (Institut für 
Medizinische Mikrobiologie, Peters-
platz 10, 4003 Basel) zu senden].

Seit 1988 wurden weltweit grosse 
Fortschritte im Hinblick auf die Eradi-
kation der Poliomyelitis gemacht. Ei-
ne der wichtigsten Herausforderun-
gen der letzten Jahre neben der 
Qualität der epidemiologischen Über-
wachung ist die Erreichung und Bei-
behaltung einer homogenen Durch-
impfung, um die Zirkulation des Virus 
in der Population zu verhindern. 

Im Jahr 2013 haben neun Länder 
≥ 1 Fall von Polio-Wildvirus gemel-
det. Drei Länder sind Endemiege-
biete für Poliomyelitis (Afghanistan, 
Nigeria und Pakistan). Diesen ge-
lingt es bisher nicht, die Zirkulation 
des autochthonen Polio-Wildvirus 
Typ 1 und 3 zu eliminieren, obwohl 
die Übertragung auf kleine geografi-
sche Zonen begrenzt ist. In den rest-
lichen Ländern waren alle Ausbrü-
che das Resultat eines importierten 
Poliovirus.

Das Risiko der Einschleppung ei-
nes Polio-Wildvirus in die Schweiz 

Tabelle 3 
SPSU 2013: sichere Fälle von akuten schlaffen Lähmungen (ASL)

Tabelle 4 
SPSU 1995–2013: sichere Fälle von akuten schlaffen Lähmungen (ASL) bei Kindern 	
< 15 Jahren

Fall Alter (Jahre) Geschlecht Diagnose Stuhlproben Impfung

1 1 m Guillain-Barré nein ja

2 14 m Neuroborreliose nein unbekannt

3 4 m Guillain-Barré nein ja, 2 Dosen

4 11 w Transverse Myelitis nein ja

5 2 m Guillain-Barré nein ja

6 6 m FSME nein ja, 2 Dosen

7 13 w Guillain-Barré ja, 2x neg. ja, 5 Dosen

8 2 m Guillain-Barré nein ja

9 10 w Guillain-Barré nein ja

Jahr Total ASL  
(< 15 J.)**

Total ASL  
«Non Polio»*

Rate ASL total 
(pro 100 000)

Total ASL mit  
1/2 Stuhlproben

% der ASL-Fälle 
mit ≥ 1 Stuhl

untersuchung

2013 9 9 0,7 0/1 11

2012 8 8 0,7 1/5 75

2011 3 3 0,3 2/2 67

2010 9 9 0,8 5/4 55

2009 7 7 0,6 4/3 57

2008 10 10 1,0 0/3 30

2007 19 19 1,6 4/3 21

2006 19 19 1,6 3/0 16

2005 7 7 0,6 1/1 29

2004 12 12 1,0 7/5 58

2003 16 14 1,1 8/4 57

2002 14 12 1,0 10/5 83

2001 15 10 0,9 4/2 40

2000 12 12 1,0 9/6 75

1999 8 7 0,6 2/1 29

1998 8 7 0,6 3/0 43

1997 14 13 1,1 3/1 23

1996 10 8 0,9 3/0 38

1995 10 8 0,9 4/0 50

*	� Fehlende Information (ergänzender Fragebogen) für je einen Fall 1997/1998/ 
1999/2000/2008/2012, je zwei Fälle 1995/1996/2002/2003 und fünf Fälle 2001.

**	� Exkl. einen Fall 2010, 2009, 2007 und 2006 bei einem 15-Jährigen resp. zwei Fälle 
2011 und 2004 bei 15-Jährigen, resp. drei Fälle 2012 bei 15-Jährigen, resp. drei Fälle 
im 2011 bei über 15-Jährigen.

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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bleibt bestehen, ist jedoch dank der 
weltweiten Eradikationsanstren-
gungen sehr gering.

Schlussfolgerungen
Da die Inzidenz von akuter schlaffer 
Lähmung mit 0,7/100 000 unter 
dem angestrebten Wert von 
1,0/100 000 liegt, gehen wir von ei-
nem Underreporting aus. 

Eine Weiterverbreitung von allfäl-
lig importierten Polioviren muss ver-
mieden werden. Deshalb empfiehlt 
das BAG in Anlehnung an die WHO 
folgende Massnahmen: 
•	eine hohe Durchimpfung, 
•	eine qualitativ hochstehende, 

aktive Überwachung, damit 
allfällig importierte Polioviren 
oder zirkulierende Impfviren 
schnell entdeckt werden, 

•	sichere Lagerung und sicherer 
Umgang mit Polioviren in Labora-
torien, mit einem adäquaten 
Sicherheitsniveau.

Die Polio-Impfung wird für alle nicht 
geimpften Personen unabhängig 
vom Alter empfohlen. Reisende, 
welche sich in Endemiegebiete be-
geben, sollten ihren Impfstatus über-
prüfen und für die nötigen Auffrisch- 
oder Nachholimpfungen sorgen.
Studienleitung
Dr. med. Ekkehardt Altpeter, MPH, 
Bundesamt für Gesundheit, Abt. 
Übertragbare Krankheiten, 3003 
Bern, ekkehardt.altpeter@bag.ad-
min.ch

Co-Studienleitung
Daniela Beeli, dipl. Hebamme HF, 
Bundesamt für Gesundheit, Abt. 
Übertragbare Krankheiten, 3003 
Bern, daniela.beeli@bag.admin.ch
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3.2 Kongenitale Röteln

Hintergrund
Röteln ist eine Krankheit, die im All-
gemeinen in jedem Alter gutartig 
verläuft. Aufgrund des erhöhten te-
ratogenen Potenzials des Rötelnvi-
rus stellt die Krankheit dennoch ein 
Problem für die öffentliche Gesund-
heit dar. Eine Rötelninfektion wäh-

rend der ersten Hälfte der Schwan-
gerschaft, vor allem während der 
ersten zwölf Wochen, kann für den 
Fötus bzw. das Kind verheerende 
Folgen haben. Das Risiko eines 
Spontanaborts, einer Totgeburt 
oder Frühgeburt und eines kongeni-
talen Rötelnsyndroms (CRS) ist um-
so grösser, je früher in der Schwan-
gerschaft die Infektion erfolgt [1]. 
Wenn eine Rötelninfektion während 
der Schwangerschaft stattfindet, 
wird ein Schwangerschaftsabbruch 
erwogen. 

Die Prävention der kongenitalen 
Röteln ist das wichtigste Ziel einer 
Impfung gegen die Röteln. Diese 
Impfung kommt heute weltweit 
zum Einsatz [2].

In der Schweiz sind Röteln-Impf-
stoffe seit 1970 registriert. Seit 
1973 wird die Impfung für Mäd-
chen am Ende der obligatorischen 
Schulzeit empfohlen. Mit der Ein-
führung des MMR-Impfstoffs 1985 
wurde diese Impfung auf alle Kin-
der im zweiten Lebensjahr ausge-
dehnt. Eine zweite MMR-Impf-
stoffdosis wird seit 1996 
empfohlen. Das aktuelle Impfsche-
ma sieht zwei MMR-Dosen im Al-
ter von 12 bzw. 15–24 Monaten 
vor, mit Nachholimpfungen von bis 
zu zwei Dosen für alle nicht immu-
nisierten Personen, die nach 1963 
geboren sind.

1998 hiess das WHO-Regional-
komitee für Europa das Rahmen-
konzept «Gesundheit 21» gut, das 
als Ziel insbesondere eine starke 
Reduktion der kongenitalen Röteln 
bis 2010 festhielt (< 1 Fall pro 
100 000 Lebendgeburten) [3]. 2005 
hat das Komitee dieses Ziel auf eine 
vollständige Eliminierung der Rö-
teln ausgedehnt. Fünf Jahre später 
musste es die Zielerreichung auf 
2015 vorverlegen (Resolution der 
WHO EUR/RC60/R12).

Um die Röteln und als Folge da-
von die kongenitalen Röteln elimi-
nieren zu können, ist eine Durch-
impfung von mindestens 90 % aller 
Kleinkinder notwendig [4,5]. Im 
Zeitraum 2011–2013 waren von den 
2-jährigen Kindern in der Schweiz 
92 % mit einer Dosis und 85 % mit 
zwei Dosen geimpft [6]. Bei den 
16-jährigen Jugendlichen waren es 
94 % bzw. 87 %. Die fortschreiten-
de Zunahme der Durchimpfung war 
von einem starken Rückgang der 
Röteln-Fälle begleitet (vom Höchst-

wert 1989 mit 163 Fällen pro 
100 000 Einwohner auf 2–3 Fälle in 
den vergangenen Jahren, gemäss 
Hochrechnung der Sentinella-Da-
ten) [7]. Die im Sentinella-Melde-
system erfassten und durch Labor-
analysen bestätigten Fälle traten 
ausser mit Ausnahme von 2006 
extrem selten auf. 

Seit 1999 haben medizinische 
Fachpersonen die Pflicht, eine im 
Labor bestätigte Rötelninfektion 
während der Schwangerschaft so-
wie Fälle mit kongenitalen Röteln zu 
melden. Im Jahr 2008 wurde die 
Meldepflicht auf alle laborbestätig-
ten Rötelnfälle erweitert. Im Zeit-
raum 2008 bis 2013 haben insge-
samt 40 Fälle (jährliche Bandbreite: 
2–18 Fälle) sowohl die klinischen 
Kriterien als auch die Laborkriterien 
erfüllt, was einer jährlichen Inzidenz 
von 0,3–2,3 Fällen pro Million Ein-
wohner entspricht. Das mediane 
Alter lag bei 20 Jahren, 70 % der 
gemeldeten Fälle betrafen das 
weibliche Geschlecht. Weniger als 
3 % der betroffenen Fälle waren ge-
impft, 70 % waren nicht geimpft 
und bei 27 % der Fälle liess sich der 
Impfstatus nicht klären. 

Nach der Einführung der Impfung 
konnte man auch einen Rückgang 
der Anzahl Hospitalisierungen we-
gen kongenitaler Röteln feststellen. 
Die medizinische Statistik VESKA, 
ergänzt durch eine Umfrage bei den 
Spitälern, die nicht an der VESKA 
teilnahmen, erfasste von 1977 bis 
1986 45 Hospitalisierungen (4,5 pro 
Jahr). Von 1998 bis 2012 wies das 
Bundesamts für Statistik in der me-
dizinischen Statistik nur gerade drei 
Fälle aus (0,2 pro Jahr).

Ziele der Studie
Sie überwacht seit 1995 die Effekti-
vität des Röteln-Impfprogramms. 
Dabei verfolgt sie insbesondere die 
Entwicklung der Häufigkeit und der 
epidemiologischen Merkmale 
(Impfstatus, Nationalität, Alter der 
Mutter usw.) kongenitaler Rötelnfäl-
le im Hinblick auf gezielte Verbesse-
rungen bei den Präventionsbemü-
hungen.

Falldefinition (CDC [8])
Klinisches Bild:	
(A)	� Katarakt / kongenitales Glau-

kom, kongenitaler Herzfehler, 
Gehörschaden, pigmentierte 
Retinopathie;

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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(B)	� Purpura, Hepatosplenomegalie, 
Ikterus, Mikrozephalus, geistige 
Retardierung, Meningoenze-
phalitis, Knochenaufhellungen.

Laborkriterien:
(1)	 Virusisolation;
(2)	� Nachweis spezifischer IgM-An-

tikörper;
(3)	� Persistieren der kindlichen IgG-

Antikörper in höherer Konzentra-
tion und länger, als aufgrund des 
passiven Transports mütterli-
cher Antikörper zu erwarten ist.

Möglicher Fall:	
Ein Fall mit einzelnen kompatiblen 
klinischen Befunden, der aber nicht 
den Kriterien für einen wahrscheinli-
chen Fall entspricht.
Wahrscheinlicher Fall:	
Vorliegen von zwei unter (A) ge-
nannten Befunden oder einem von 
(A) und einem von (B).
Sicherer Fall:	
Mit dem klinischen Bild vereinbarer 
Fall, der laborbestätigt ist (mögli-
cher oder wahrscheinlicher Fall mit 
Laborbestätigung).

Resultate
Im Jahr 2013 haben weder die SPSU 
noch das BAG im Rahmen des obli-
gatorischen Meldesystems von Fäl-
len kongenitaler Röteln oder Röteln-
infektionen in der Schwangerschaft 
Kenntnis erhalten.

Von 1995 bis 2012 wurden im 
Rahmen der SPSU und des obliga-
torischen Meldesystems insge-
samt drei Fälle von kongenitalem 
Rötelnsyndrom (zwei 1995, einer 
1996), ein Fall von kongenitaler Rö-
telninfektion (2007) und sechs Fälle 
von Rötelninfektionen in der 
Schwangerschaft erfasst (zwei 
1999, je einer 2003, 2006, 2007 
und 2009).

Schlussfolgerung
Nach dem ausgeprägten Rückgang 
der Inzidenz von Röteln infolge der 
Einführung der Impfung bei Kleinkin-
dern und der Nachholimpfungen für 
alle nicht immunen Personen, die 
nach 1963 geboren sind, ist seit Mit-
te der 1990er-Jahre kein einziger Fall 
von kongenitalem Rötelnsyndrom 
mehr zu verzeichnen. Noch immer 
kommt es dagegen zu sporadischen 
Fällen von Infektionen oder zum Ver-
dacht auf Infektionen in der Schwan-
gerschaft, wobei Frauen ausländi-
scher Herkunft überproportional 
vertreten sind. Es macht deshalb 

Sinn, die Durchimpfungsrate in der 
Bevölkerung zu verbessern. Insbe-
sondere die Gynäkologen und die 
Allgemeinärzte sollten sicherstellen, 
dass alle Frauen geimpft sind, die 
eine Schwangerschaft planen [1].

Studienleitung
Dr. phil. Jean-Luc Richard, Bundes-
amt für Gesundheit, Abteilung Über-
tragbare Krankheiten, 3003 Bern, 
jean-luc.richard@bag.admin.ch
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3.3 Harnstoffzyklusstörungen

Hintergrund 
An der Ammoniakentgiftung im 
Harnstoffzyklus sind sechs Enzyme 
und zwei Membrantransporter be-
teiligt. Eine angeborene Störung 
des Harnstoffzyklus kommt mit ei-
ner geschätzten Einzelprävalenz 
von 1:350 000–1:14 000 Neugebo-

renen vor: Carbamylphosphatsyn-
thetase 1-Mangel (ca. 1:62 000 
Neugeborene), N-Acetylglutamat-
synthase-Mangel (Prävalenz unbe-
kannt), Ornithintranscarbamylase-
Mangel inkl. Überträgerinnen (ca. 
1:14 000), Argininosuccinatsynthe-
tase-Mangel (Citrullinämie Typ I, 
1:57 000), Argininosuccinatlyase-
Mangel (1:70 000), Arginase 1-Man-
gel (1:350 000), mitochondrialer 
Aspartat/Glutamat-Carrier-Defekt 
(Citrullinämie Typ II, 1:21 000 in Ja-
pan), mitochondrialer Ornithin-Car-
rier 1-Defekt (Hyperornithinämie-
Hyperammonämie-Homocitrullinu-
rie-Syndrom, Prävalenz unbekannt). 
Die genannten Prävalenzdaten ent-
stammen US-amerikanischen und 
japanischen Studien, werden je-
doch durch deutlich geringere Zah-
len einer kürzlich erschienenen in-
ternationalen Kooperation in Frage 
gestellt [1]. Die Prävalenzen dieser 
Krankheiten sind in der Schweiz bis-
lang nicht systematisch untersucht. 

Patienten mit Harnstoffzyklusde-
fekten tragen ein erhöhtes Risiko für 
das Auftreten schwerwiegender 
und irreversibler Gehirnschäden. 
Bei der Mehrzahl der Patienten kann 
es zu wiederholten hyperammon
ämischen Entgleisungen kommen 
und dadurch zu hoher Morbidität 
und Mortalität. Keine der genannten 
Krankheiten wird derzeit in der 
Schweiz im Neugeborenenscree-
ning erfasst. 

Die Studie sieht eine Erfassung 
von hospitalisierten Patienten mit 
angeborener Störung des Harnstoff-
zyklus in der Schweiz vor dem 16. 
Geburtstag vor. Parallel wird es eine 
identische Erhebung in Deutschland 
und in Österreich für Patienten vor 
dem 18. Geburtstag durchgeführt.

Ziel der Studie 
Ziel des vorliegenden Projekts ist 
es, die Inzidenz von Harnstoffzyk-
lusdefekten in der Schweiz zu ermit-
teln. Zudem werden die initiale Mor-
talität im Rahmen der Primär- 
manifestation erfasst, der Aufbau 
eines zentralen Registers initiiert, 
die Basis für eine Verbesserung des 
Bewusstseins gegenüber mögli-
cherweise betroffenen Patienten 
geschaffen und Erkenntnisse über 
Zeitpunkt, Ausmass und Prognose 
der Erstmanifestation sowie für An-
sätze neuer Therapieverfahren ge-
wonnen. 

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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Falldefinition
Als Fall gelten im Rahmen dieser Er-
hebung hospitalisierte Patienten,
•	bei denen aufgrund der Basisdia-

gnostik (Aminosäuren im Plasma, 
d. h. Nachweis von Argininosuc-
cinat, erhöhtem Citrullin oder 
Arginin, Nachweis von erhöhter 
Orotsäure und Orotidin im Urin) 
der dringende Verdacht auf einen 
Harnstoffzyklusdefekt besteht, 
und/oder

•	mit neonataler Stoffwechselent-
gleisung mit Hyperammonämie 
nach Ausschluss einer anderen 
Ursache (v. a. Organoazidopa-
thie), und/oder 

•	mit molekulargenetisch oder 
enzymatisch bestätigter Störung 
im Harnstoffzyklus einschliess-
lich der oben genannten Trans-
porterdefekte.

Es werden alle Patienten vor dem 
16. Geburtstag erfasst.

Resultate 
2013 wurden drei Fälle gemeldet. 
Dabei handelte es sich allerdings in 
einem Fall um die Meldung einer er-
wachsenen Person mit neu diagnos-
tiziertem Harnstoffzyklusdefekt. 
Somit wurden im zweiten Jahr der 
Erhebung in der Schweiz zwei Pati-
enten im Alter unter 16 Jahren mit 
einem Harnstoffzyklus registriert.

Schlussfolgerung 
Die bisherigen Meldezahlen für neu 
diagnostizierte Patienten mit Harn-
stoffzyklusdefekt liegen weiterhin 
weit unter dem Erwartungswert (ba-
sierend auf in den 1990er-Jahren pu-
blizierten Prävalenzdaten) zurück. 
Somit deuten die bisher gewonne-
nen Daten am ehesten auf eine gerin-
gere Inzidenz von Harnstoffzyklusde-
fekten in der Schweiz hin, als dies 
bislang angenommen wurde. Diese 
Erklärung würde in Einklang mit vor 
Kurzem publizierten neuen Daten 
aus USA und Europa stehen [1].
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3.4 �Symptomatische konnatale 
Toxoplasmose

Hintergrund
Das Thema der symptomatischen 
konnatalen Toxoplasmose ist im Ju-
ni 2009 wieder ins Programm der 
SPSU aufgenommen worden, 
nachdem das Bundesamt für Ge-
sundheit (BAG) zuvor offiziell den 
Verzicht auf Toxoplasmose-Scree-
ning-Untersuchungen während der 
Schwangerschaft empfohlen hatte. 
Ziel dieser Surveillance ist es aufzu-
zeigen, dass dieser Paradigmen-
Wechsel mit Verzicht auf das Scree-
ning zu keiner Zunahme von 
symptomatischen konnatalen Toxo-
plasmosen führt. Als Vergleichsgrös
se dient dabei eine identische 
SPSU -Surveillance von Prof. Ch. 
Kind aus den Jahren 1995–1998. 
Damals waren insgesamt 15 Fälle 
von symptomatischer konnataler 
Toxoplasmose gemeldet worden, 
was einer durchschnittlichen Zahl 
von vier Fällen pro Jahr entsprach. 
Zudem hat «Paediatrica», die Fach-
zeitschrift der Schweizerischen Ge-
sellschaft für Pädiatrie, Empfehlun-
gen veröffentlicht, die es den 
Pädiatern erleichtern sollen, ent-
sprechende Fälle auch wirklich zu 
erfassen [1].

Zwischen Juni 2009 und Dezem-
ber 2012 sind lediglich vier Fälle von 
symptomatischer konnataler Toxo-
plasmose erhoben worden. In zwei 
Fällen ist die Frischinfektion der 
Mutter bereits durch Screening-
Untersuchungen und in einem wei-
teren durch Abklärungen einer sym-
ptomatischen Frau während der 
Schwangerschaft erfasst worden. 
Seit Januar 2014 übernehmen die 
Krankenkassen das Screening nicht 
mehr und man erwartet daher, dass 
erst jetzt bei der Mehrzahl der 
Schwangeren auf entsprechende 
Screening-Untersuchungen wäh-
rend der Schwangerschaft verzich-
tet wird. Es ist deshalb auch ge-
plant, das SPSU -Projekt noch 
einmal um zwei bis drei Jahre zu 
verlängern.

Ziele der Studie
Überwachung der Inzidenz der sym-
ptomatischen konnatalen Toxoplas-

mose nach Abschaffung der toxo-
plasmabezogenen Screening- 
Untersuchungen während der 
Schwangerschaft. 

Erfassung neudiagnostizierter, 
symptomatischer konnataler Toxo-
plasmosen bei Kindern unter 16 
Jahren. Ermittlung der Häufigkeit 
sowie des Schweregrads dieser 
Fälle.

Falldefinition
Kinder unter 16 Jahren mit einem 
oder mehreren der folgenden Sym-
ptome und mindestens einem Kri-
terium für die Labordiagnose:
Symptome (Klinik, Labor, augenärzt­
liche Untersuchung, cerebrale Bild­
gebung):
•	neonatale Krämpfe ohne andere 

Ursache, Hydrocephalus, Mikro-
zephalie, intrakranielle Verkalkun-
gen, deutlich erhöhtes Liquor-
EW

•	Retinochorioiditis
•	systemische Symptome in den 

ersten vier Lebenswochen: 
Hepatosplenomegalie, generali-
sierte Lymphadenopathie, 
makulopapuläres Exanthem, 
Ikterus mit erhöhtem direktem 
Bilirubin, Anämie, Thrombopenie 
(kongenitale Infektion); sonstige 
allgemeine klinische Infektsymp-
tomatik ohne Nachweis eines 
anderen Erregers

Labor:
gesichert
•	Erreger-Nachweis (PCR, Isolati-

on) aus Blut oder Körperflüssig-
keiten in den ersten sechs 
Lebensmonaten

•	spezifische IgM-oder IgA-Anti-
körper in den ersten sechs 
Lebensmonaten

•	Persistieren einer positiven 
Serologie (IgG) bis zum Alter von 
zwölf Monaten

wahrscheinlich
•	hoher spezifischer IgG-Titer 

(> 200 IE/ml) im Nabelschnurblut 
oder in den ersten sechs Leben-
monaten

•	spezifische IgM oder IgA im 
Nabelschnurblut 

•	spezifische IgM zwischen sechs 
und zwölf Monaten ohne frühere 
Serologie 

möglich
•	andere mit der Diagnose verein-

bare Laborhinweise bei sympto-
matischem Kind

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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Resultate
Im Berichtsjahr 2013 sind drei Mel-
dungen von Kindern mit symptoma-
tischer konnataler Toxoplasmose 
eingegangen. Die ersten beiden 
Meldungen betrafen das gleiche 
Kind, welches, wie sich im Rahmen 
des Follow-ups herausgestellt hat, 
selber gar nicht infiziert war. Bei der 
Mutter soll gemäss Anamnese eine 
akute Toxoplasmose während der 
Schwangerschaft diagnostiziert 
worden sein. 

Das dritte gemeldete Kind erfüllt 
die Meldekriterien. Bei ihm hat man 
wenige Tage vor der Geburt einen 
fetalen Hydrozephalus und ein Poli-
hydramnion diagnostiziert. Es wur-
de nach vorzeitigem Blasensprung 
in der 37. SSW per Sektio entbun-
den. Im Liquor fand sich ein stark 
erhöhter EW-Gehalt, und die Toxo-
plasmose PCR im Liquor war bei 
Geburt und nach einem Monat je-
weils positiv. Das Kind musste 
beidseits mit Rickham-Ventilen ver-
sorgt werden. Es bestanden au-
sserdem beidseits retinochorioiditi-
sche Narben. Eine nachträglich 
durchgeführte Toxoplasmose-Sero-
logie aus noch vorhandenem Se-
rum des 4. Schwangerschaftsmo-
nats bestätigte schliesslich die 
Serokonversion der Mutter mit po-
sitiven spezifischen IgM- und noch 
nicht vorhandenen IgG-Antikör-
pern.

Insgesamt sind im Rahmen der 
aktuellen Toxoplasmose-Surveil-
lance seit Juni 2009 bis Ende 2013 
nun also fünf Fälle von symptomati-
scher konnataler Toxoplasmose, 
welche die Einschlusskriterien er-
füllt haben, gemeldet worden. 

Schliesslich haben wir wiederum 
Kenntnis von einem Kind mit schwers-
ter Autopsiebestätigter intrauteriner 
Toxoplasma-Infektion, die zum intra-
uterinen Fruchttod geführt hat. 

Schlussfolgerungen
Es besteht kein Anlass, an der Rich-
tigkeit des Paradigmen-Wechsels 
bezüglich Toxoplasmose-Screening 
in der Schwangerschaft zu zweifeln. 
Durchschnittlich haben wir seither 
pro Jahr lediglich ein Kind mit symp-
tomatischer konnataler Toxoplas-
mose erfasst.
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3.5 Pertussis 

Hintergrund
Von April 2006 bis März 2010 wur-
de Pertussis im SPSU -Meldesystem 
erstmals erfasst [1]. Diese Überwa-
chung hat man im Januar 2013 infol-
ge neuer Impfempfehlungen für 
Säuglinge, die eine Betreuungsein-
richtung besuchen, Schwangere 
und Jugendliche [2] sowie wegen 
der starken Zunahme der von Senti-
nella registrierten Meldungen ab 
2010 [3] wieder eingeführt.

Ziele der Studie
Das Ziel ist, die Häufigkeit der Hos-
pitalisationen in Zusammenhang 
mit Keuchhusten, die Merkmale 
und Behandlung der Patientinnen 
und Patienten, deren Pertussis-
Impfstatus, die Krankheit sowie die 
Infektionsquellen zu beschreiben. 
Zu melden sind alle Hospitalisatio-
nen von Kindern unter 16 Jahren 
mit der klinischen Diagnose Pertus-
sis.

Falldefinition
Klinisches Bild:
klinisches Bild vereinbar mit Keuch-
husten, d. h.
a) �mindestens 14 Tage andauernder 

Husten, mit mindestens einem 
der folgenden Symptome ohne 
andere erkennbare Ursache: Hus-
tenanfälle, Keuchen beim Einat-
men, Erbrechen nach dem Hus-
ten oder

b) �Apnoen bei Säuglingen (< 1 Jahr 
alt) unabhängig von dem Vorhan-
densein von Husten und dessen 
Dauer.

Laborkriterien:
1) �Nachweis von Bordetella pertus­

sis oder von B. parapertussis mit-
tels PCR oder

2) �Kultur von Bordetella pertussis 
oder von B. parapertussis oder

3) �Nachweis von spezifischen Anti-
körpern von Bordetella pertussis 
oder von B. parapertussis mittels 
Serologie.

Möglicher Fall:
klinischer Fall.
Wahrscheinlicher Fall:
klinischer Fall, der einen epidemiolo-
gischen Zusammenhang mit einem 
sicheren Fall aufweist (d. h. Kontakt 
zu einem sicheren Fall im Zeitraum 
von 4–21 Tagen vor eigenem Krank-
heitsbeginn).
Sicherer Fall:
klinischer Fall der die Laborkriterien 
erfüllt.

Resultate
2013 wurden 57 Fälle von Keuch-
husten bei Kindern registriert. Bei 
53 (93 %) liegt eine detaillierte Mel-
dung vor. Darunter sind vier Fälle 
nicht berücksichtigt worden: drei, 
weil sie nicht mindestens eine 
Nacht im Spital verbracht hatten, 
und einer, weil er in Frankreich 
wohnhaft war. Die 49 verbleiben-
den Fälle waren alle durch eine La-
boruntersuchung bestätigt, entwe-
der mittels PCR-Nachweis 
(polymerase chain reaction) von 
Bordetella pertussis (44 Fälle, dar-
unter 2x Bordetella spp) oder durch 
Kultur (5x Bordetella pertussis, da-
von wurde ein Fall auch durch PCR 
nachgewiesen, und 1x Bordetella 
parapertussis).

Es ist jedoch darauf hinzuweisen, 
dass 15 Fälle (31 %) die klinische 
Falldefinition nicht erfüllten, weil 
die genaue Hustendauer unbekannt 
(11 Fälle) oder kürzer als 14 Tage 
blieb (4 Fälle). In 11 Fällen war das 
darauf zurückzuführen, dass der Pa-
tient noch hustete, als man seinen 
Fall dokumentierte. Ausserdem 
wies ein Patient mit unbekannter 
Hustendauer keines der drei ande-
ren charakteristischen Symptome 
eines Keuchhustens auf. Diese 15 
laborbestätigten Fälle, welche die 
klinische Falldefinition nicht voll-
ständig erfüllten, wurden in der Ta-
belle 1 als mögliche Fälle klassifi-
ziert.

Alle laborbestätigten Fälle (49) 
fanden jedoch, unabhängig von ih-
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rem klinischen Status, Eingang in die 
Analysen. Im Vergleich zum zwi-
schen 2006 und 2010 verzeichneten 
Jahresdurchschnitt (32 Fälle) hat die 
Anzahl hospitalisierter Kinder mit be-
stätigtem Keuchhusten 2013 stark 
zugenommen (+ 53 %), was mit der 
Beobachtung der ambulanten klini-
schen Fälle bei der Sentinella-Über-
wachung korrespondiert.

Die durchschnittliche Hospitalisati-
onsdauer der 49 sicheren Fälle betrug 
8,8 Tage (Spannweite: 1–45 Tage). Im 
Durchschnitt wurden die Patientinnen 
und Patienten 9,6 Tage nach dem ers-
ten Auftreten der Symptome (Spann-
weite: 1–36 Tage) und 9 Tage nach 
Einsetzen des Hustens (Median: 8 
bzw. 7 Tage) hospitalisiert. Drei Kinder 
wurden nach einer ersten Entlassung 
ein zweites Mal hospitalisiert. Insge-
samt wurden sechs Patienten (12 %) 
zeitweise auf der Intensivstation be-
treut. Die durchschnittliche Dauer der 
Betreuung auf der Intensivstation be-
trug 15 Tage (7–39 Tage). Sechs Pati-
enten (12 %) benötigten eine Unter-
stützung der Atmung, davon einer 
durch CPAP-Beatmung (Continuous 
Positive Airway Pressure) während 12 
Tagen bei einem Spitalaufenthalt von 
insgesamt 45 Tagen, aber keiner mit-
tels Intubation. 46 Patienten (94 %) 
wurden antibiotisch behandelt, davon 
32 (70 %) mit Clarithromycin und 14 
(30 %) mit Azithromycin.

Die Merkmale der laborbestätig-
ten Fälle sind in der Tabelle 5 ersicht-
lich. Das mediane Alter bei Krank-
heitsbeginn betrug 2,3 Monate (22 
Tage bis 15,8 Jahre). Beinahe die 
Hälfte der Patienten (43 %) war beim 
Auftreten der ersten Symptome jün-
ger als zwei Monate und hatte somit 
das Alter, in dem die erste Pertussis-
Impfung empfohlen wird, noch nicht 
erreicht. Sieben Patienten (14 %) er-
litten eine Komplikation: Pneumoni-
en (N=3), zerebrale Krampfanfälle 
(N=2), Kreislaufkollaps nach Husten-
anfällen (N=1), Panikattacke nach 
Hustenanfällen (N=1). Es kam zu kei-
nem Todesfall. Ein Fall von Koinfekti-
on mit dem Respiratory Syncytial 
Virus (RSV) wurde ebenfalls ver-
zeichnet. Von den 44 Fällen, bei de-
nen die Nationalität feststand, waren 
16 (36 %) Ausländerinnen oder Aus-
länder. Von den 47 Fällen mit bekann-
tem Wohnkanton, lebten 39 (83 %) in 
der Deutschschweiz und 8 (17 %) in 
der lateinischen Schweiz, was einer 
Hospitalisierungsrate von 4,4 bzw. 2 

Tabelle 5 
SPSU 2013: Charakteristika der gemeldeten und mittels PCR bestätigten Pertussis 
Fälle

n %

Total 49 100

Geschlecht

männlich 29 59

weiblich 20 41

Alter beim Krankheitsbeginn

0–1 Monat 21 43

2–3 Monate 19 39

4–5 Monate 2 4

6–11 Monate 1 2

12–23 Monate 1 2

≥ 24 Monate 5 10

Totale Hospitalisationsdauer

1–3 Tage 21 43

4–7 Tage 7 14

8–14 Tage 12 25

15–21 Tage 4 8

> 21 Tage 5 10

Wahrscheinliche Infektionsquelle

Eltern 17 35

Eltern und Geschwister 10 20

Geschwister 4 8

Andere* 8 16

Unbekannt 10 20

Symptome

Hustenanfälle 48 98

Juchzendes Inspirium 10 20

Zyanose 32 65

Atemnot 27 55

Apnoe 21 43

Erbrechen nach Hustenanfall 18 37

Schlafprobleme 22 45

Fieber 9 18

Komplikationen

Pneumonie 3 6

Zerebrale Krampfanfälle 2 4

Synkopen 1 2

Panikattacken 1 2

Impfstatus Patienten 2–6 Monate bei Spitaleintritt (n=22)

0 Dosen 9 41

1 oder 2 Dosen 12 55

≥ 3 Dosen 1 5

Impfstatus Patienten > 6 Monate bei Spitaleintritt (n=6)

0 Dosen 4 67

1 oder 2 Dosen 0 0

≥ 3 Dosen 2 33

* �Die Fälle mit Mehrfachexpositionen, in die ein Elternteil oder ein Geschwister und ein 
weiterer Kontakt ausserhalb der Familie involviert waren, sind hier nicht noch einmal 
erfasst.

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit



15
. S

ep
te

m
b

er
 2

01
4

B
u

lle
ti

n
 3

8

623

pro 100 000 Kinder unter 16 Jahren 
entspricht.

39 Patienten (80 %) hatten in den 
letzten drei Wochen vor Krankheits-
ausbruch einen bekannten Kontakt 
zu mindestens einer Person (insge-
samt 60) mit Husten (vereinbar mit 
Keuchhusten) gehabt. Bei 31 dieser 
Fälle (79 %) mit anamnestischen An-
gaben zur Exposition waren die El-
tern und/oder Geschwister die An-
steckungsquelle (Eltern: 69 %, 
Geschwister: 36 %). Zu den weiteren 
Kontakten gehören vier Tanten und 
Onkel, zwei Grosseltern und eine 
Cousine. Ausserdem wurden zwei 
nosokomiale Übertragungen gemel-
det. Das Medianalter betrug 19 Jahre 
bei den 34 Kontakten, inkl. Mehr-
fachkontakte, deren Alter bekannt 
war (Spannweite: 2 Monate bis 39 
Jahre). Von den 28 Kontakten, zu de-
nen die entsprechenden Informatio-
nen vorliegen, wiesen sieben (25 %) 
einen laborbestätigten Keuchhusten 
auf.
Schlussfolgerungen
Die im Vergleich zur vorherigen Erhe-
bung zunehmende Anzahl der mit 
Keuchhusten hospitalisierten Kinder 
im Jahr 2013 bestätigt den in letzter 
Zeit von Sentinella beobachteten An-
stieg der Keuchhustenfälle in der 
breiten Bevölkerung. Die Ergebnisse 
dieser Studie bilden eine der Grund-
lagen bei der Evaluation der Empfeh-
lungen zur Pertussisimpfung durch 
die Eidgenössische Kommission für 
Impffragen.
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3.6 Kawasaki disease

Hintergrund
Das Kawasaki-Syndrom wurde 
1967 zum ersten Mal von Tomikasu 
Kawasaki in Japan beschrieben. Es 
handelt sich um eine akute fieber-
hafte Erkrankung, die mehrheitlich 
Kinder unter 5 Jahren betrifft [1–4]. 
Sie zeigt viele Merkmale einer infek-
tiösen Vaskulitis oder einer Autoim-
munerkrankung [4–6]. Die Diagno-
se wird aufgrund einer Reihe von 
international anerkannten, aber 
nicht krankheitsspezifischen klini-
schen Kriterien gestellt [1–4]. Das 
Fehlen eines spezifischen Tests und 
unvollständige klinische Kriterien er-
schweren manchmal die Diagnose, 
wodurch sich die Behandlung verzö-
gert [2,6]. Ohne Behandlung entste-
hen bei 20 bis 30 % der Patientinnen 
und Patienten Koronaraneurysmen, 
und ein Teil davon leidet an langfris-
tigen Spätfolgen (Koronarthrombo-
sen, Ischämie, Angina Pectoris, In-
farkt) [2,6,7]. Diese Komplikationen 
lassen sich verringern, indem innert 
zehn Tagen nach Ausbruch der 
Krankheit eine Dosis Immunglobuli-
ne und Aspirin in entzündungshem-
menden Dosen verabreicht werden 
[5, 8]. Die Inzidenz des Kawasaki-
Syndroms hängt von der Ethnizität 
ab. Die höchste ist in Asien und ins-
besondere Japan anzutreffen [9–
15]. Sie nimmt weltweit zu [13,14]. 
Genetische Faktoren spielen bei der 
Epidemiologie des Kawasaki-Syn-
droms sicherlich eine Rolle [11,16]. 
Die genaue Ätiologie ist derzeit im-
mer noch unbestimmt. Die Inzidenz 
des Kawasaki-Syndroms in der 
Schweiz kennt man nicht.

Ziele der Studie
Im Fokus stehen Charakterisierung 
der Epidemiologie des Kawasaki-
Syndroms in der Schweiz, Be-
schrei-bung seines klinischen Auf-
tretens, Zeitdauer zwischen 
Auftreten und Diagnose, Bestim-
mung der Prävalenz von Herzer-
krankungen zum Zeitpunkt der Dia-
gnose, Evaluation von Art und 
Dauer der Behandlung und Festle-
gung der Betreuung von Kindern 
mit Kawasaki-Syndrom in der 

Schweiz. Die Evaluation der kurz- 
und mittelfristigen Entwicklung (1 
und 5 Jahre) des Kawasaki-Syn-
droms zählt ebenfalls zu den Zielen 
dieser Studie.

Falldefinition
Alle Säuglinge oder Kinder bis 16 
Jahre + 364 Tage, bei denen vom 
behandelnden Arzt die Diagnose 
Kawasaki-Syndrom – ob vollstän-
dig oder unvollständig – gestellt 
wurde.

Definition des vollständigen 
Kawasaki-Syndroms:
•	Fieber über 5 Tage oder mehr 

– �verbunden mit 4 der folgenden 
Symptome:

•	Bindehautentzündung  
bilateral, bulbär, nicht suppurativ

•	Adenopathie 
zervikal, > 1.5 cm, nicht purulent

•	Hautausschlag	  
Polymorphes Exanthem	

•	Lippen, Schleimhäute 
rote Lippen, Risse, himbeerrote 
Zunge, Erythem Mund- und 
Rachenschleimhäute

•	Veränderungen an den 
Extremitäten 
– �Anfangsstadium: Erythem, 

Ödeme an Handtellern und 
Fusssohlen

	 – �Konvaleszentes Stadium: 
Schuppenbildung an Handtel-
lern und Fusssohlen

Definition des unvollständigen 
Kawasaki-Syndroms:
•	Fieber über 5 Tage oder mehr

verbunden mit
•	weniger als 4 der oben beschrie-

benen Symptome und
•	Evidenz einer systemischen 

Entzündung beim Labortest und
•	positive echokardiographische 

Befunde

Resultate
Die Studie ist am 1. Februar 2013 
gestartet. Für 2013 sind 53 Fälle er-
fasst worden. Bei den meisten Fäl-
len handelte es sich um eine voll-
ständige Form. Das 
Durchschnittsalter betrug 3,6 Jahre 
(3 Monate–15 Jahre). Die Diagnose 
wurde am häufigsten in den Mona-
ten März bis Mai und September bis 
Dezember gestellt. 17 Kinder hatten 
Koronarläsionen bei der Diagnose. 
Alle Kinder wurden mit Immunglo-
bulinen und Aspirin behandelt.

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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Schlussfolgerungen
Es ist zu früh, um aussagekräftige 
Schlüsse zu ziehen, denn die Studie 
erstreckte sich lediglich über 11 Mo-
nate.

Studienleitung
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1011 Lausanne, �  
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3.7 �Mycoplasma pneumoniae-
Encephalitis

Hintergrund
Mycoplasma pneumoniae gehört zu 
den häufigsten Erregern von oberen 
und unteren Atemwegsinfektionen 
bei Kindern [1]. Insbesondere ist M. 
pneumoniae nach Streptococcus 
pneumoniae die häufigste bakteriel-
le Ursache der ambulant erworbe-
nen Pneumonie und verantwortlich 
für bis zu 40% der hospitalisations-
bedürftigen Fälle.

Extrapulmonale Manifestationen 
durch M. pneumoniae sind nicht 
selten und können nahezu jedes Or-
gansystem betreffen. Die Enzepha-
litis ist eine der häufigsten und 
schwersten Manifestationen. M. 
pneumoniae wird in 5–10% aller 
Enzephalitis-Fälle nachgewiesen 
und Folgeschäden sind in bis zu 
60% beschrieben [2]. Die zentral-
nervösen Symptome treten mit un-
terschiedlicher Latenz nach Beginn 
der respiratorischen Symptome 
oder auch isoliert auf (ohne respira-
torische Symptome).

Die Diagnose einer M. 
pneumoniae- Infektion erfolgt mit-
tels Serologie und/oder PCR (z. B. 
Rachenabstrich, bronchoalveoläre 
Lavage) [3,4]. Eine aktuelle Studie 
zeigt jedoch, dass man mittels ein-
maliger Serologie (IgM, IgG und IgA) 
sowie PCR nicht zwischen Kolonisa-
tion und Infektion durch  
M. pneumoniae unterscheiden kann 
[5]. Dies ist auch für die  Enzephalitis 
entscheidend, weil mit diesen Un-
tersuchungen M. pneumoniae oft 
als Ursache der Enzephalitis diag-
nostiziert wird. Aktuell lautet die 
Empfehlung, zur akkuraten Diagno-

se einer M. pneumoniae -Infektion 
als Ursache der Enzephalitis einen 
Erregernachweis mittels PCR im Li-
quor und/oder intrathekaler Antikör-
persynthese zu erbringen [6,7].

Es existieren viele Fallberichte, 
aber nur wenig Evidenz zur Pathoge-
nese der M. pneumoniae-
Enzephalitis. Vermutet wird die ext-
rapulmonale Dissemination des 
Erregers und/oder Autoimmunreak-
tionen durch kreuzreagierende Anti-
körper [8]. Der seltene Erregernach-
weis mittels PCR im Liquor (in 
0–14%) und vorangehende respira-
torische Symptome (> 5–7 Tage vor 
Beginn der Enzephalitis) deuten auf 
letzteren Mechanismus hin [7].

Diese Vermutung erhält Unterstüt-
zung durch den intrathekalen Nach-
weis von kreuzreagierenden Antikör-
pern gegen Galactocerebroside C 
(GalC) in 38 % der Fälle (8/21) von 
Patienten mit M. pneumoniae -
Enzephalitis [9]. GalC ist ein Glykolipid 
und Bestandteil des Myelins. Mole-
kulares Mimikry zwischen Glykolipi-
den der Zellmembran von M. 
pneumoniae und GalC konnte bei Pa-
tienten mit Guillain-Barré-Syndrom 
als Ursache der Kreuzreaktivität von 
Antikörpern nachgewiesen werden.

Im Kindesalter werden zur Thera-
pie der M. pneumoniae -Pneumonie 
Makrolide empfohlen [3,4]. Ab 8 
Jahren können auch Tetrazykline 
eingesetzt werden. Es gibt bisher 
keine Daten zur Wirksamkeit dieser 
Antibiotika bei zentralnervösen 
Symptomen [2]. Zudem penetrieren 
Makrolide kaum in das Zentralner-
vensystem. Zu immunmodulatori-
schen Therapien (Kortikosteroide 
und/oder Immunglobuline) existie-
ren keine Studien bei der M. 
pneumoniae -Enzephalitis.

Ziele der Studie
Die Studie erfasst seit dem 1. Juli 
2013 in der SPSU die Enzephalitis 
bei Infektion mit M. pneumoniae bei 
Kindern ≤ 16 Jahren. Sie verfolgt ins-
besondere die Häufigkeit und die 
Präsentation der Erkrankung (Klinik, 
mikrobiologische und immunologi-
sche Charakterisierung, Verlauf).

Falldefinition
Klinisches Bild:
(A)	� Enzephalopathie 

(Bewusstseinseinschränkung 
> 24 h mit Lethargie, Irritabilität 
oder Wesensveränderung)

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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(B)	� ≥2 der folgenden Kriterien: Fie-
ber, Krampfanfälle, fokalneuro-
logische Ausfälle, Liquor-Pleo-
zytose, EEG vereinbar mit 
Enzephalitis, abnormales MRI 
und/oder CT

Laborkriterien:
(1)	� Nachweis von M. pneumoniae 

im Liquor mittels PCR und/oder 
intrathekaler Antikörpersynthe-
se

(2)	� Nachweis von M. pneumoniae 
mittels PCR in Rachenabstrich, 
BAL etc.

(3)	� M. pneumoniae -Serologie mit 
Serokonversion oder Titerver-
lauf

Gesicherter Fall:
A+B+1
Wahrscheinlicher Fall:
A+B+2+3
Möglicher Fall:
A+B+2 oder A+B+3

Resultate
Im zweiten Halbjahr 2013 wurden 
der SPSU noch keine Fälle einer M. 
pneumoniae -Enzephalitis gemel-
det.

Schlussfolgerung
Infektionen durch M. pneumoniae 
treten in zyklischen Epidemien alle 
4–7 Jahre auf. Die Erfassung von M. 
pneumoniae -assoziierten Manifes-
tationen ist daher wesentlich von 
der zeitlichen Koinzidenz zu solchen 
Epidemien abhängig [10]. Die letzte 
Epidemie in Europa war 2010–2011 
[11]. Es scheint daher sinnvoll, die 
Studie weiterzuführen und entspre-
chend den letztjährigen Leitlinien 
des «Consensus Statement of the 
International Encephal itis 
Consortium» [6] bei allen Kindern 
mit Enzephalitis eine M. pneu­
moniae -Infektion aktiv zu suchen.
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4. �INTERnaTionales

Die SPSU ist Gründungsmitglied 
der Internationalen Vereinigung 
der Pädiatrischen Surveillance 
Units INOPSU, die im Jahr 1998 
ins Leben gerufen wurde. Die IN-
OPSU vereinigt pädiatrische Sur-
veillance Units weltweit, die nach 
einem einheitlichen national re-
präsentativen System Daten zu 
seltenen pädiatrischen Erkrankun-
gen erheben. Ziel der INOPSU ist, 
die internationale Zusammenar-
beit im Bereich der seltenen pädi-
atrischen Erkrankungen zu för-
dern. Somit wurden erstmals und 
sind bis heute einmalig internatio-
nale Vergleiche demographischer, 
klinischer, diagnostischer und epi-
demiologischer Charakteristika 
bei seltenen Erkrankungen bei 
Kindern möglich. Mit der aktiven 
Teilnahme bei INOPSU verschafft 
sich die SPSU Zugang zu Informa-
tionen aus erster Hand zu Studien-
protokollen und wird eingeladen 
an gemeinsamen Studien teilzu-
nehmen sowie an gemeinsamen 
Publikationen mitzuarbeiten. Eine 
vollständige Liste aller Publikatio-
nen findet sich auf der Internetsei-
te der INOPSU (www.inopsu.
com).
	 Alle zwei Jahre treffen sich die 
Vertreter der Mitgliedstaaten, um 
die neusten Erkenntnisse im Rah-
men eines  wissenschaftlichen 
Symposiums auszutauschen. Die-
ses Symposium ist in der Regel in 
eine grössere nationale oder inter-
nationale Konferenz des Gastlan-
des eingebettet. Das letzte INOP-
SU-Symposium hat im August 
2013 in Melbourne Australien 
stattgefunden. Von der SPSU hat 
Herr PD Dr. Roth-Kleiner die Re-
sultate der Studie zur schweren 
Hyperbilirubinämie präsentiert. 

Eine Reihe von Publikationen (in 
chronologischer Reihenfolge) illust-
riert die Aktivitäten und Erfolge der 
INOPSU:

▶▶▶▶▶▶ 	Öffentliche Gesundheit
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