5, SA DO["

Blophc rmaceuticals ;

Wachstumshormonmangel
bei Kindern

Ratgeber fir Eltern



Vorwort

Kinder sind nicht alle gleich

Mein Kind ist kleiner als andere Kinder

Wie wird das Wachstum eigentlich gesteuvert?
Wachstumshormonmangel bei Kindern

Wie kann man einen Mangel
an Wachstumshormon feststellen?

Wenn die Diagnose feststeht

Wie funktioniert die Therapie

mit Wachstumshormon?

Gibt es Erfahrungen mit der Therapie?
Wie kann ich mein Kind motivieren?
Wissenswertes

Weitere Informationen und Selbsthilfegruppen

10
12

14
17

19
2]
28
24
28



Liebe Eltern,

bei lhrem Kind wurde ein Wachstumshormonmangel festgestellt. Erfreulicherweise ist
Kleinwuchs aufgrund eines Wachstumshormonmangels heute gut behandelbar. Sie
fragen sich vielleicht, wie die Behandlung wirkt, wie gut sie vertragen wird und ob

Nebenwirkungen zu befiirchten sind.

In der vorliegenden Elternbroschiire werden zundchst die Voraussetzungen fir ein
gesundes Wachstum beschrieben und Hinweise auf ein méglicherweise gestortes
Wachstum gegeben. Die Untersuchungen, die von lhrem Kinderarzt und von einem
Spezialisten fir Hormon- und Wachstumsstérungen im Kindes- und Jugendalter (Pa-
diatrischer Endokrinologe) bei lhrem Kind durchgefishrt wurden, werden dargestellt
und die Méglichkeiten einer Wachstumshormon-Ersatztherapie vorgestellt. Dabei wird
detailliert auf die bisherigen wissenschaftlichen Erkenntnisse zu Wirksamkeit und Ver-

tréglichkeit dieser Behandlung eingegangen.

Ich hoffe, dass diese Broschiire Ihnen hilft, lhre Sorgen iiber die kérperliche Entwick-
lung lhres Kindes zu nehmen. Ich wiinsche lhnen viel Spaf3 beim Lesen der Broschiire

und vor allem einen guten Behandlungserfolg bei lhrem Kind.

Prof. Dr. Thomas Reinehr
Chefarzt der Abteilung fiir Padiatrische Endokrinologie, Diabetologie und Erndhrungsmedizin

der Vestischen Kinder- und Jugendklinik Datteln, Universitat Witten/Herdecke



Kinder
sind nicht alle gleich

Durchschnittliche Gr6Be der Neugeborenen™

Die Kérperléange:

¢ Der Normalbereich fiir termingerecht geborene Kinder liegt zwischen 48 - 54 cm.

Das Kérpergewicht:
¢ 2600-4300g
¢ Jungen & 3640 g, Médchen & 3490 g

Die Angaben iber normale Ldnge und Kérpergewicht bei Neugeborenen beziehen
sich auf termingerechte Geburten. Eine normale Schwangerschaft davert 40 Wochen
oder 280 Tage. Unter Beriicksichtigung einer natirlichen zeitlichen Abweichung gel-
ten Geburtstermine nach der 37. bis zur 42. Schwangerschaftswoche als terminge-

recht.
Wie wird das Durchschnittswachstum bestimmt?

Der Wachstumsverlauf eines Kindes wird mit Hilfe von so genannten Normenkurven,
auch als Perzentilenkurven bezeichnet, ausgewertet. Sie zeigen Durchschnittswerte fir

Langenwachstum und Kérpergewicht an.

Um Wachstumsunterschiede korrekt zu bestimmen, werden stets Kinder gleichen Alters
und gleichen Geschlechts miteinander verglichen.

* Durchschnittswerte fiir Deutschland

Um diesem Anspruch gerecht zu wer-
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Ein standardisiertes Hilfsmittel: Perzentilenkurven.

Wann gilt ein Kind als ,kleinwiichsig”?

Gehért ein Kind zu den 3% der kleinsten Neugeborenen in seiner Altersgruppe, so gilt

es als kleinwiichsig (seine Kérperlénge liegt unter dem Wert der 3. Perzentile).



Mein Kind ist kleiner
als andere Kinder

Wachstum wird von vielen Faktoren beeinflusst

Wenn Kinder gleichen Alters unterschiedlich gro sind, hat das auch etwas mit der
Vererbung zu tun. Denn die kérperliche Entwicklung des Kindes wird auch von den
Genen der Mutter und des Vaters bestimmt. Im Vergleich zum Durchschnitt haben klei-

nere Kinder erfahrungsgeméf zumeist auch kleinere Eltern.
Die ZielgréBe

Die zu erwartende GréBe lhres Kindes wird als , Zielgrofle” bezeichnet. Sie lasst sich

ganz einfach mit einer Formel bestimmen:

ZielgroBe Jungen:

Grofe des Vaters in cm + Grofe der Mutter in cm

+6,5cm +8,5cm
2
ZielgroBe Médchen:
Grofe des Vaters in cm + Grofe der Mutter in cm
-6,5cm +8,5cm

2

Ob das Kind bis zum Erwachsenenalter seine Zielgréf3e erreicht, héngt von den

Lebensbedingungen, in denen es aufwéchst, und von seiner Gesundheit ab.

Zum Beispiel kénnen chronische Erkrankungen, Mangelernéhrung und starker psy-
chischer Druck einen negativen Einfluss auf das Wachstum haben. Ebenfalls kénnen
angeborene Erkrankungen (wie Ullrich-Turner-Syndrom oder Achondroplasie) Klein-

wuchs zur Folge haben.

Auch ein Mangel an kérpereigenem Wachstumshormon kann die kérperliche Ent-
wicklung und das Wachstum des Kindes beeintréchtigen: Wenn der Kérper zu wenig
Wachstumshormon produziert, fiihrt dies zu einer Wachstumsstérung und einer vermin-

derten Kérpergréfe.



Wie wird das Wachstum
eigentlich gesteuvert?

Wachstumshormon und seine Wirkung

Wachstum und die natiirliche Entwicklung des Kindes werden vom ké&rpereigenen

Wachstumshormon reguliert.

Das Wachstumshormon, welches in der Hirnanhangsdriise gebildet wird, bestimmt das
Langenwachstum der Knochen. Dariiber hinaus beeinflusst das Hormon Vorgénge im
Eiweif3-, Fett- und Zuckerstoffwechsel. Ohne das Hormon bleiben die Kinder klein, ha-

ben weniger Muskeln und mehr Fettgewebe.

Nach Beendigung des Knochenwachstums im Erwachsenenalter wird das Wachstums-

hormon weiterhin fiir die Regulation des kérpereigenen Stoffwechsels benétigt.

Wachstumshormon-Bildung
und der Wachstums-Regelkreis

© Gebildet wird das Wachstumshormon in
der so genannten Hirnanhangsdriise (auch
Hypophyse genannt), die eng mit dem Ge-
hirn verbunden ist.

@ Auf ein bestimmtes Signal schiittet die Hirn-
anhangsdrijse eine entsprechende Menge

des Wachstumshormons ins Blut aus.

© Uber die Blutbahn gelangt es dann zu den

verschiedenen Zielorten im Kérper.

O In der leber bewirkt das Wachstumshor-
mon die Freisetzung eines Wachstumsfak-
tors, des so genannten IGF-1 (Insulinghn-
licher Wachstumsfaktor-1).

® Das Wachstumshormon und der Wachs-
tumsfaktor IGF-1 regulieren zusammen das
Knochenléngenwachstum und damit auch

das Kérperwachstum des Kindes.

Hypophysen- *

vorderlappen

Wachstums-%
hormon

_

Knochen

Wirkachse des

Wachstumshormons

CS
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Wachstumshormon-
mangel bei Kindern

Kurz definiert

Ist die Produktion des Wachstumshormons in der Hypophyse gemessen an dem jewei-

ligen Alter des Kindes vermindert, spricht der Arzt von einem Wachstumshormonmangel.
Es gibt verschiedene Ursachen

Woachstumshormonmangel kann angeboren sein und bei einem Kind bereits vor der
Geburt bestehen. Bei gesund geborenen Kindern kénnen Unfélle oder bestimmte

Erkrankungen wie z. B. Krebs einen Wachstumshormonmangel nach sich ziehen.
Mégliche Gesundheits-Risiken

Insbesondere bei Neugeborenen, Sauglingen und Kleinkindern kann Wachstumshor-
monmangel zu Stérungen im Zuckerstoffwechsel und vor allem bei léngeren Fastenpe-

rioden zu Anzeichen von Zuckermangel fishren.

Erwachsene mit einem Wachstumshormonmangel haben héufiger HerzKreislauf-
Erkrankungen, Fettstoffwechselstdrungen und ein erhdhtes Risiko fir Knochenschwund

(Osteoporose). Zudem ist ihre Lebensqualitét héufig geringer.

ATR

Einige Merkmale

Kinder und Jugendliche mit einem Mangel an Wachstumshormon wachsen im Ver-
gleich zu Gleichaltrigen langsamer und sind deshalb trotz normaler Kérperpropor-
tionen fur ihr Alter zu klein. Je nachdem, wie stark der Wachstumshormonmangel indi-

viduell ausgepréagt ist, kdnnen die GréBenunterschiede verschieden sein.

Anzeichen bei Kindern mit Wachstumshormonmangel:

im Vergleich zu Gleichaltrigen diinne, trockene Haut
geringere Kérpergréfie und weniger

kindlich helle (,piepsige”) Stimme
stark entwickelte Muskulatur

Neigung zur Unterzuckerung
vermehrtes Unterhaut-Fettgewebe,
besonders am Rumpf bei Jungen ein kleines Genital
verspatete Zahndurchbriiche/

dadurch runde Proportionen, die
Zahnwechsel

kleinkindlich wirken
geringere Belastbarkeit und

kleine Hande und Fiif3e; rundes,
Leistungsfahigkeit

puppenhaft wirkendes Gesicht
weitere hormonelle Stérungen

Selbst bei angeborenem Wachstumshormonmangel kénnen sich die charakteristischen
Merkmale erst allméhlich im Laufe der Zeit zeigen. Deshalb sind insbesondere in den
ersten Lebensjahren des Kindes regelm&Bige Kontrolluntersuchungen der Wachstums-

entwicklung durch den Kinderarzt wichtig.



Wie kann man einen

Mangel an Wachstums-
hormon feststellen?

Untersuchung des Knochenalters

Bei Kindern mit einem Mangel an kérpereigenem Wachs-
tumshormon reifen die Knochen langsamer. Deshalb liegt
ihr Knochenalter hinter ihrem Lebensalter zuriick. Um auf
den Entwicklungsstand des Kindes schlieBen zu kénnen,

wird das Knochenalter vom Arzt durch ein Réntgenbild der

linken Hand bestimmt.

Wachstumshormon-Stimulationstests

Um einen Wachstumshormonmangel festzustellen, werden spezielle Wachstumshor-
mon-Stimulationstests durchgefihrt. Mit Hilfe dieser Tests kann der Arzt feststellen,
ob ein Wachstumshormonmangel vorliegt. Dafir wird die natirliche Produktion des
Wachstumshormons im Kérper durch spezielle Substanzen kiinstlich angeregt. Liegt
ein Wachstumshormonmangel vor, ist die auf diese Weise stimulierte Hormonproduk-
tion geringer als bei Kindern ohne Wachstumshormonmangel. Den Unterschied kann

der Arzt durch eine Blutuntersuchung nachweisen.

Nachtprofil der Wachstumshormon-Produktion

Im Normalfall produziert der Kérper das Wachstumshormon verstérkt in der Nacht.

Ohne Wachstumshormonmangel lésst sich nachts zweimal eine deutliche Zunahme

des Wachstumshormons im Blut messen.

8 12 16 20 24 4 8
Zeit (h)

Wachstumshormon-Nachtprofil: Charakteristische Zunahme der Wachstums-

hormon-Produktion in der Nacht bei Kindern ohne Wachstumshormonmangel.



Wenn die Diagnose
feststeht

Untersuchung der Hirnanhangsdriise

Durch bildgebende Untersuchungen kann der Arzt feststellen, ob der Wachstumshor-
monmangel durch eine zu kleine oder eine gesch&digte Hypophyse verursacht wird.
In seltenen Féllen kdnnte auch eine Tumorerkrankung vorliegen — deshalb ist es wich-

tig, auch diese mégliche Ursache zu untersuchen.

Weitere Erkrankungen mit Kleinwuchs, die mit Wachstumshormon behandelt werden
kénnen:

¢ Ullrich-Turner-Syndrom

* Niereninsuffizienz

¢ SHOX-Mutation

¢ SGA

¢ Prader-Willi-Syndrom

Einige Kleinwuchsformen, vor allem im Bereich der Knochenentwicklungsstérungen

(z. B. Achondrodysplasie) sind mit Wachstumshormon in der Regel nicht zu beeinflussen.

Wichtig fir ein normales Wachstum

Liegt ein Wachstumshormonmangel vor, ist eine ausgleichende Gabe von Wachstums-
hormon im Rahmen einer medizinischen Behandlung durch Spezialisten (Padiatrische
Endokrinologen) sinnvoll. Damit kann das natirliche Wachstum und die natiirliche
Entwicklung des Kindes in der natirlichen Wachstumsphase bis zum Erreichen des

Erwachsenenalters unterstitzt und geférdert werden.
Eine frihzeitige Behandlung ist sinnvoll

Neben der exakten Diagnose ist eine mdglichst frihzeitige Therapieentscheidung
fir den gewiinschten Behandlungserfolg wichtig. Denn durch eine léngere Therapie-
phase steigen die Chancen dafir, dass das Wachstumsdefizit mit Hilfe von Wachstums-

hormon ausgeglichen werden kann.

Die Therapie sollte auch deshalb méglichst frish vor der Pubertét beginnen, denn mit
dem Abschluss der Pubertét endet auch das natirliche Léngenwachstum der Knochen.
Mit einer spateren Wachstumshormonbehandlung &sst sich danach kein weiteres Lén-

genwachstum der Knochen bewirken.



Wie funktioniert

die Therapie mit
Wachstumshormon?

Wie lange sollte die Therapie durchgefihrt werden?

Die Behandlung mit Wachstumshormon wird im Normalfall bis zum Wachstumsstill-

stand nach der abgeschlossenen Pubertét durchgefihrt.

Wird die Therapie frithzeitig abgebrochen, verlangsamt sich das Wachstum wieder
und die angestrebte Endgréf3e (familidre ZielgréBe) kann in der verbleibenden Zeit bis

zum Ende der natiirlichen Wachstumsphase nicht mehr erreicht werden.

Einige Kinder und Jugendliche mit Wachstumshormonmangel, vor allem wenn auch
andere Hormonachsen betroffen sind, benétigen lebenslang Wachstumshormon fir
ihre Kérperzusammensetzung und ihr kérperliches Wohlbefinden. Ob eine solche
lebenslange Behandlung notwendig ist, wird [hr Arzt mit lhnen und lhrem Kind nach
Abschluss des Wachstums klaren.

Arztliche Kontrollen sind wichtig
Jede Behandlung muss sorgféltig vom Facharzt iberwacht und dokumentiert werden.

Wie oft Ihr Kind zur Kontrolle erscheinen soll, wird individuell von dem behandelnden

Facharzt festgelegt. Ublich sind halbjghrliche Vorstellungen in einer Spezialambulanz.

Therapie-Prinzip

Die Therapie wird mit einem kiinstlich hergestellten Wachstumshormon durchgefiihrt.
Dieses Hormon wird in einem speziellen, biotechnologischen Verfahren hergestellt.
Das Hormon ist identisch mit dem menschlichen Wachstumshormon und kann so den

vorliegenden Hormonmangel ausgleichen.
So wird das Wachstumshormon verabreicht

Bei dem Wachstumshormon handelt es sich um ein Eiweifimolekil. Nach oraler (d. h.
durch den Mund) Gabe, zum Beispiel als Tablette, wiirde es durch den Magensaft
Jzerstort” werden. Damit das Wachstumshormon therapeutisch wirken kann, wird es
daher unter die Haut gespritzt.

Dazu wurden Hilfsmittel entwickelt, die ebenso einfach zu handhaben sind wie ein
Filler, die sogenannten Pens. Zum Injizieren wird einfach eine Patrone eingelegt und
eine sehr feine Nadel aufgeschraubt.

Da das kérpereigene Wachstumshormon im Normalfall insbesondere nachts produziert
wird, stellt die abendliche Hormon-Injektion im Rahmen der Wachstumshormon-

Behandlung eine Anpassung an den natiirlichen Rhythmus im menschlichen Kérper dar.
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Die kleinkindlichen Zige verschwinden.
Das Gesicht, Hande und Fiifle veréndern sich entsprechend dem wirklichen Alter.
Fettpolster werden abgebaut.

Wichtig: Das Hormon muss im Kihlschrank aufbewahrt werden. Muskelmasse wird aufgebaut.

® 6 o o

Die kérperliche Leistungsfahigkeit nimmt zu.
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Wie Uberprift der Arzt
den Behandlungserfolg meines Kindes?

In drei- bis sechsmonatigen Kontrolluntersuchungen wird der Effekt der Wachstumshor-
mon-Therapie Uberprift. Dabei sind neben einer kérperlichen Untersuchung sowie der
Beurteilung méglicher Nebenwirkungen auch Blutuntersuchungen erforderlich. Unter-
sucht werden insbesondere die Wachstumsfaktoren, aber auch die Schilddrisenhor-

mone und der Kohlenhydratstoffwechsel.

Wird ein absoluter Wachstumshormonmangel nicht durch die Gabe von Wachstums-
hormon ausgeglichen, bleiben die Kinder kleinwiichsig und erreichen oft eine Kérper-
gréBe von nur 130-140 cm. Im Gegensatz dazu zeigt sich nach dem Therapiebeginn

ein Aufholwachstum.

Bevor Sie mit der Behandlung zu Hause beginnen, lesen Sie bitte die Gebrauchs-
anweisung fir das Wachstumshormon sorgféltig durch.
Falls wahrend der Behandlung unerwiinschte Nebenwirkungen auftreten,

sollten Sie umgehend lhren Arzt konsultieren.

22

Wie kann ich
mein Kind motivieren?

Mit konsequenter Behandlung zum gewiinschten Erfolg

Fir jede medizinische Behandlung gilt: Wenn sie konsequent durchgefishrt wird, kann
sie zum gewinschten Ergebnis fihren. Das trifft auf eine mehrijchrige Behandlung mit

Woachstumshormon ganz besonders zu.

So konnen Sie lhr Kind unterstiitzen:

Hilfreich ist es, wenn die Behandlung fest in den Tagesablauf integriert wird und mit

der Zeit fir das Kind ganz selbstversténdlich dazugehért.
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Wissenswertes

Achondroplasie

Epiphysenfugen

Hormone

Hypoglykédmie

Hypophyse

angeborene Stérung; ein unproportionierter kurz-
gliedriger Kérperkleinwuchs mit iberméBig groB wir-

kendem Kopf; die geistige Entwicklung verl&uft normal

Wachstumsfugen der langen Knochen, z. B. der Finger-
knochen; aus ihrer Grof3e lasst sich das Knochenalter
ablesen; mit dem Verschluss der Wachstumsfugen en-

det auch das Knochenwachstum

Botenstoffe, die im Kérper ber die Blutbahn Informa-
tionen zwischen Organen und Zellen vermitteln und

verschiedene Prozesse steuern
Zustand, der durch Unterzuckerung entsteht
auch Hirnanhangsdriise genannt; eine kirschgrofie

Driise, in der verschiedene Hormone, auch das Wachs-

tumshormon, gebildet werden

Hypophysenvorderlappen vorderer Teil der Hypophyse

Hypothalamus

IGF-1
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Region des Zwischenhirns; steuert die Hormonproduk-
tion der Hypophyse

engl. Insulin-like growth factor-1; ein Protein, dass unter

Kernspintomographie

Knochenalter

Konstitutionelle

Entwicklungsverzégerung

Neurosekretorische

Dysfunktion

Einfluss des Wachstumshormons in der Leber gebildet
wird; wirkt als Wachstumsfaktor bei der Regulation des

Knochenwachstums

computergestiitztes, bildgebendes Verfahren in der
Medizin; erméglicht schichtweise Aufnahmen des Kér-

pers zu diagnostischen Zwecken

beschreibt die biologische Reife, also den Entwick-
lungsstand des Skeletts; bei einem Kind mit verzéger-
tem Knochenwachstum liegt auch das Knochenalter
unter dem chronologischen Lebensalter, also dem tat-

sdchlichen Lebensalter

verzdgerte kérperliche Entwicklung des Kindes

Form des Wachstumshormonmangels; Fehlfunktion der

natirlichen Sekretion des Wachstumshormons aus der

Hypophyse

25



perinatal

postnatal

prénatal

STH

subkutane Injektion

Ullrich-Turner-Syndrom

Wachstumshormon
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um die Geburt herum

nach der Geburt

vorgeburtlich

Somatotropes Hormon = Wachstumshormon

unter die Haut spritzen

Fehlbildung mit typischen kérperlichen Merkmalen wie
Kleinwuchs und Organmissbildungen; beruhend auf

einer genetischen Stérung (Verlust des X-Chromosoms)

stevert das Knochenwachstum; das wichtigste Hormon

fir das Wachstum im Kindesalter, gebildet in der Hy-
pophyse

Wachstums-Perzentilen

Wachstumsretardierung

zerebral

Prozentlinien, erstellt auf der Basis von regelméafBigen
statistischen Messungen der Kérperhdhe /-lénge und
des Gewichts. Die 50. Perzentile (Mittelwert) wird als
der Normwert fir den Wachstumsvergleich von Kin-
dern gleichen Alters und Geschlechts definiert. Kinder
mit einer Kérperlénge unterhalb der 3. Perzentile gel-
ten als ,kleinwiichsig”; eine Kérperlénge iber der 97.

Perzentile gilt als ,GroBwuchs”

Wachstumsverzégerung

das Gehirn betreffend

27



Notizen

Weitere Informationen

und Selbsthilfegruppen

Viele Eltern kleinwiichsiger Kinder haben sich organisiert, um die Interessen von Men-

schen mit Wachstumsstérungen zu vertreten. Sie méchten informieren und aufkléren,

betroffenen Familien durch Beratung und Betreuung helfen und Kontakt mit Arzten,

Behdrden und Institutionen halten.

Bundesverband Kleinwiichsige Menschen und ihre Familien e. V.

Beratungs- und Geschéftsstelle im Deutschen Zentrum fir Kleinwuchsfragen

Leinestrafle 2
28199 Bremen

Telefon: 0421-336169-0
Fax: 0421-336169-18
e-Mail: info@bkmf.de

Internet: www.bkmf.de
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Notizen

30

31



Hexal AG
Industriestrafe 25
83607 Holzkirchen
Germany

49017374/03



