Definition

Schilddrisenunterfunktion
bei Kindern <E 03.1>

Hypothyreose, angeborene

Der Begriff Hypothyreose beschreibt eine Stoffwechselsituation,
beider die Schilddriise nichtin der Lage ist, den Bedarf des Orga-
nismus an Schilddriisenhormon zu decken. Hierbei unterscheidet
man primdre Hypothyreosen, bei denen die Ursache der Schild-
driisenunterfunktion in der Schilddriise selber liegt, von sekun-
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von 1 von 3500 neugeborenen Kindern. Bei etwa 15% der Pa-
tienten mit angeborener Hypothyreose findet sich eine normal
angelegte Schilddrise. Bei der Giberwiegenden Zahl der Patienten
besteht jedoch eine anlagebedingte Fehlentwicklung aufgrund
einer defekten embryonalen Reifung der Driise. Unbehandelt
stellen sich schwere neurologische Stérungen, geistige Behinde-
rung und eine Schwerhérigkeit ein. Die Kinder bleiben zu klein.
Das klinische Bild bei Neugeborenen umfasst eine verlangerte
Neugeborenen-Gelbsucht (Ikterus prolongatus), Muskelschwa-
che, 6dematose Haut und eine eingesunkene Nasenwurzel. Die

Abb.: Einjahriger Junge mit schwerer konnataler Hypothyreose, ohne Therapie.
Klinische Zeichen sind der Nabelbruch (Nabelhernie) und die groBe Zunge
(Makroglossie).

Knochenreifung ist verzogert mit weit offener Fontanelle (noch  sechswochigen Abstanden, bis zum Ende des zweiten Lebens- o

keine vollstandig geschlossenen Schadelknochen). Die Erkran-  jahres vierteljahrlich tGberprift. Nach Ende des zweiten Lebens- 5 ‘-g'

kung zeigt sich oft erst im Alter von drei bis sechs Monaten, d.h.  jahres sollte nach einem vierwdchigen Aussetzen der L-Thyroxin- g o

zu einem Zeitpunkt, wenn eine Substitutionstherapie geistige  Gabe geklart werden, ob immer noch eine Hypothyreose vorliegt. T s =

Schéden nicht mehr verhindern oder riickgdngig machen kann.  Bei Kindern mit fehlendem Nachweis von Schilddriisengewebe 2 E =]

Dann ist die psychomotorische und geistige Entwicklung be-  im Ultraschall kann durch Szintigraphie geklart werden, ob eine 2 ': 8 E &

eintrachtigt, die Haut trocken, die Zunge grof3 (siehe Abb.), die  Schilddriisenanlage an einer anderen Stelle (ektop) nachweis- § o® g §

Stimme heiser. Es treten Nabelbriiche (siehe Abb.), Verstopfung,  bar ist oder ob diese Kinder lebenslang Schilddriisenhormon ‘%E 02 N3

Untertemperatur, Muskelschwache und langsame Herzfrequenz ~ einnehmen missen. 2 51:; :f;- ﬁ gg% g
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Wenn die Richtlinien der Substitutionstherapie berticksichtigt 2 88983 E

Wegen der spaten klinischen Manifestation der Hypothyreose  werden, ist das Risiko einer kdrperlichen und geistigen etardie- £es = E 2 Q=

und der Notwendigkeit ihrer frithen Behandlung wird inzwischen  rung bei friih entdeckter angeborener Hypothyreose nahezu S ’f 5% £ § ‘;‘E"

eine routineméaRige Uberpriifung aller Neugeborenen (Screening)  vollstandig gebannt. Bei bis zu 10% der friih diagnostizierten Fille S55S 2SS

auf angeborene Hypothyreose durchgefihrt. Ergibt sich dabei
nach Mal3gabe altersabhangiger Normwerte ein krankhafter
Befund, werden die Schilddriisenfunktion bei Mutter und Kind
(Bestimmung von TSH, T4 (fT4) und T3 im Serum) genauer be-
stimmt.

Therapie

Ziel der Behandlung ist die schnelle, ausreichende Versorgung
(Substitution) mit Schilddriisenhormon (synthetisches L-Thyro-
xin). Die Therapie wird in den ersten drei Monaten in vier- bis

von angeborener Hypothyreose bleiben trotz friihzeitiger und
ausreichender Therapie Defizite in der Entwicklung feststellbar.
Bei diesen Kindern gilt es, durch eine Erweiterung der Diagnostik
und entsprechende FérdermaBnahmen diesen Defiziten entge-
genzuwirken.




