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Events zum Hingehen

Kinderfest: Am Samstag, 23. Juni, findet
das traditionelle Kispi-Kinderfest auf dem
Gelénde des Kinderspitals statt.

Kinder kicken fiir Kinder: Am Samstag,
30. Juni, und Sonntag, 1. Juli, kicken Kin-
der fur Kinder auf dem GC-Campus in
Niederhasli am traditionellen Mundalito
um den Weltmeistertitel.

Zu Gast im Kinderzoo: Am Samstag,
18. August, ist das Kispi zu Gast im Kin-
derzoo der Familie Knie in Rapperswil.
10. Charity-Ride: Am Sonntag, 2. Sep-
tember, wird auf dem Burkliplatz in Zurich
der 10. Charity-Ride fir die herzkranken
Patienten des Kinderspitals durchgefthrt.
Benefizturnier: Am Dienstag, 18. Sep-
tember, ladt der Golf Club Ybrig in Euthal
SZ zum dritten Benefizturnier firs Kinder-
spital ein.

Kispi-Ball: Am Samstag, 20. Oktober, er-
offnet der Kispi-Ball im Zurcher Baur au
Lac die Ballsaison.

Santa Claus: Am Sonntag, 2. Dezember,
unterstitzt Santa Claus on a Harley David-
son im Sihlcity Zurich das Kinderspital.

Telefon 044 266 71 11, Fax 044 266 71 71, fundraising@kispi.uzh.ch, www.kispi.uzh.ch

Kinderspital Zurich, Universitats-Kinderkliniken, Steinwiesstrasse 75, CH-8032 Zurich
Fiir Spenden: PC-Konto 87-51900-2, Kinderspital Ziirich
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Wir danken

An dieser Stelle méchten wir den vielen
Freiwilligen danken. Nur dank ihrer gros-
sen Hilfe kénnen wir unsere Anldsse
durchfuhren.

Ein besonderer, herzlicher Dank geht an
unsere Spenderinnen und Spender fur
ihre treue Unterstitzung.

SPITAL ZURICH

derklinik - Eleonoren-Stiftung

hausen AR, fotoatelier.ch; Valérie Jacquat & Gabriela Acklin, Kinderspital
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Harte Diat hilft mit, dass Andrin
gesund und munter bleibt

Die Geburt eines Kindes ist fiir Eltern der schonste Moment. Das war auch fiir
Nicole und Thomas Walt-Spirig so. Stammhalter Andrin ist ein Sonntagskind.
Er kam am 11. Februar 2007 zur Welt. vich erlebte eine tolle Schwangerschaft. Die
Hebamme gratulierte zum gesunden Kind.» Aber ganz gesund war Andrin nicht.

Eine erste Entgleisung erlebten die jungen
Eltern nach einem halben Jahr. Andrin er-
brach sein Essen, hyperventilierte. Auf der
Intensivstation des Kinderspitals in St. Gal-
len wurde der Schwerkranke in ein kinst-
liches Koma versetzt und dann diversen
Tests unterzogen. Rasch war klar, dass es
sich um eine Stoffwechselkrankheit aus
der Gruppe der Organoazidurien handelt.
Andrin wurde richtig therapiert und erlitt
keine bleibenden Schaden.

Strenge Diat und Vitamin-Spritzen
Wochen spater, nach einer Hautbiopsie,
stellte sich endglltig heraus, an welcher
Krankheit Andrin leidet: An Methylmalo-
nacidurie. Der heute funfjahrige Bub kann
wegen eines Enzymdefektes gewisse Ami-
nosauren nicht verstoffwechseln. Er muss
eine strenge, eiweissreduzierte Didt einhal-
ten. Schwierig fur ein Kind, wenn es auf
Leckereien wie Kuchen verzichten muss,
auf Vanilleglace, Milchprodukte, Fleisch,
Schockolade, Gummibarchen usw. «Die
Liste ist endlos lang», sagt Nicole Spirig.
«Diese Diat muss regelmassig angepasst
werden an die aktuelle Stoffwechselsitua-
tion, sowie an Alter, Grosse und Gewicht.
«Zudem erhélt Andrin jede Woche eine
Vitamin-B12-Spritze.»

Zellgift Ammoniak
Eltern und Betreuungspersonen fihren
genau Buch, wie viel Energie das Kind zu

sich nimmt. Denn es gilt weitere Entglei-
sungen zu verhindern. Situationen also, in
denen der Organismus unzureichend mit
Energie versorgt ist und eine katabole
Situation eintritt. In so einem Zustand
wurde der Korper das Zellgift Ammoniak
freisetzen und das konnte irreparable
Schaden anrichten.

Nicole Spirig und ihr Mann Thomas erleb-
ten eine schwere Startphase mit vielen
neuen Abldufen im Alltag. Auch die arzt-
liche Betreuung wechselte. Da Prof. Mat-
thias Baumgartner am Zurcher Kinder-
spital Stoffwechselforschung betreibt,
schien es fur alle Beteiligten die beste
Losungen, dass er und sein Team die an-
fanglich intensive Betreuung von Andrin
Ubernahmen.

Gendefekt bei den Eltern

Matthias Baumgartner wies die Eltern
darauf hin, dass sie beide die Trager der
Krankheit sind. «Es besteht eine 25 pro-
zentige Wahrscheinlichkeit, dass ein wei-
teres Kind von uns krank wird.» Ein

ScQwerer Start: Andrin liegt verkabelt im Spital.

Einblicke

Schock. Denn das Ehepaar wollte noch
mehr Kinder. Der Professor machte ihnen
Mut. Und so gings nicht lange und Nicole
Spirig wurde wieder schwanger. «Wir sag-
ten es niemandem.» Ein Test in der elften
Schwangerschaftswoche zeigt klar und
deutlich: Das Ungeborene ist gesund.
Cellina kam am Montag, 29. Dezember
2008 auf die Welt.

Noch drei gesunde Kinder

Damit war aber noch lange nicht Schluss
mit Lustig. Bald wurde die zweifache Mut-
ter wieder schwanger. Und weil alle guten
Dinger vier sind, gebar sie am Donnerstag,
23. Dezember 2010 zwei gesunde, zwei-
eiige Zwillinge. Mattia und Leonie. Auch
sie sind «zwag und gfrassig». Die vier Kin-
der sind ein grosses Geschenk. Andrin
geht tagsUber in eine Privatschule, wo es
maoglich ist, die strenge Didt einzuhalten.

Frohliche Familie: Nicole Spirig Walt mit Leonie, Andrin, Cellina und Thomas Walt mit Mattia.

Nicole Spirig: «Er ist ein vifer Bub, saugt In-
formationen auf, entwickelt sich total ada-
quat. Jeden Freitag erhdlt er vom Hausarzt
eine Vitamin B12-Spritze und zu Untersu-
chungen muss er regelmassig ins Spital.
Die Krankheit bringt es mit sich, dass
Andrins Niere taglich geschadigt wird und
langfristig auch Schadigungen des zentra-
len Nervensystems und anderer Organe zu
beflrchten sind. Nattrlich wiinschen ihm
alle ein gesundes Leben. Und damit dieser
Wunsch in Erflllung geht, forschen Prof.
Matthias Baumgartner und sein Team
weiter. Sie sind zuversichtlich, einen An-
satz fur eine neue Therapie zu finden. An-
drin und seine Eltern haben letztes Jahr
aktiv an einer klinischen Studie mit einem
neuen, vielversprechenden Medikament
mitgemacht. In dieser Studie ist der Bub
einer von 18 europaweit eingeschlossenen
Fallen.




Prof. Baumgartner: Wie haufig sind
Stoffwechselkrankheiten?

Matthias Baumgartner: Angeborene
Stoffwechselkrankheiten sind als einzelne
Krankheit jeweils sehr selten. Sie betref-
fen zwischen einem Kind von 8'000 und
einem Kind von einer Million Kindern. Als
Gruppe ist es eine Krankheit von 1000
Krankheiten. Aber diese Kranheiten sind
von grosser Bedeutung im Kindesalter.
Etwa jede zehnte aller stationaren Auf-

Andrin, voller Energie beim Versteckspiel.

nahmen in Kinderkliniken betreffen an-
geborene Stoffwechselkrankheiten.

Wie erkennt man sie?

Die Auspragung der Krankheiten ist viel-
faltig und reicht von der schweren Stoff-
wechselkrise in den ersten Lebenstagen
Uber den pl6tzlichen Kindstod bis hin zu
anfanglich uncharakteristischen Entwick-
lungsstérungen, bei denen erst der Ver-
lust von erworbenen Fahigkeiten auf die
Stoffwechselursache hinweist.

Bringt die moderne Zivilisation neue
Krankheiten mit sich?

Nein, in der Regel nicht. Alle diese Krank-
heiten haben eine gentische Ursache,
sind also vererbt.

Erhalten die Arzte dank moderner
Medizin auch immer wirksamere In-
strumente im Kampf gegen Stoff-
wechselkrankheiten?

Ja, hier sind einerseits intensivmedizini-
sche Massnahmen zu nennen. Dank
ihnen verbesserte sich das Uberleben von
Kindern mit Stoffwechselkrankheiten in
den letzten 20 Jahren deutlich. Andrin ist
ein gutes Beispiel.

Zudem entdecken Forscher neue
Stoffwechselkrankheiten.
Genau. Dank der Fortschritte in der mo-

lekularen Medizin. Und dank modernster
Technologie gelingt es der Forschung
auch, die zugrunde liegende Ursachen,
die so genannte Pathophysiologie der
einzelnen Stoffwechselkrankheiten bes-
ser zu verstehen.

Was sind die wirksamsten Therapien?
Oft koénnen wir die Krankheit wirksam
bekampfen. Etwa mit einer spezifischen
Diat, mit Medikamenten, eine Enzymer-
satztherapie oder mit einer Knochen-
marktransplantation. Eine Blutwdasche
wird oft bei schweren Stoffwechselkrisen
Neugeborener eingesetzt. Das ermdglicht
haufig ein Uberleben dieser Kinder.

Und Neugeborenen-Screening?

Bei einigen Stoffwechselkrankheiten er-
moglicht das eine Friherkennung und
danach eine kausale Therapie noch vor
Ausbruch der Krankheit. Fur viele Stoff-
wechselkrankheiten gibt es jedoch nach
wie vor keine gute Mdoglichkeit der Be-
handlung.

Forschung bedeutet Netzwerkarbeit.
Wer profitiert von wem?

Bei der Forschung Uber solch seltene
Krankheiten geht es nicht ohne interna-
tionale Zusammenarbeit. Von diesen
Netzwerken profitieren unsere Forscher.
Gerade bei klinischer oder translationeller
Forschung wie wir sie betreiben, muss
eine einigermassen verninftige Zahl von
Patienten mit einer bestimmten Krank-
heit vorhanden sein. Nur so ist es uns
maoglich Uberhaupt sinnvolle Daten/For-
schung produzieren zu kénnen.

Und grosse Forschungsobjekte beno-
tigen grosse Teams.

Ja, weil solch mannigfaltige Expertisen
kaum von einem einzelnen Forscher/
Labor/Team abgedeckt und eingebracht
werden kdnnen. Dazu brauchts einen
entsprechenden Verbund verschiedener,
meist auf der ganzen Welt verstreuten
Forschungsteams. Von solchen Netz-
werkarbeit profitieren unsere Patienten.

Gendefekt der Eltern 16ste Krankheit aus
Céline Burer, 37, arbeitet seit sechs Jahren im
Team der Kispi-Forschungsabteilung. Die stu-
dierte Biologin beschaftigt sich hauptsachlich
mit molekularer Diagnostik bei Stoffwechsel-
krankheiten. An Andrins Geschichte kann sie
sich gut erinnern. «Auf genetischer Ebene
mussten wir damals die genaue Ursache sei-
nes Leidens finden. Daflr benttzen wir ver-
schiedene molekulare Techniken wie PCR
und Sequenzierung. Mit diesen Methoden ist
es uns moglichen, die DNA des Patienten zu
untersuchen. Bei Andrin stellte sich heraus,
dass beide Eltern einen Gendefekt haben.»

Das wirkt sich auf seine Gesundheit aus.
«Es ist immer tragisch, wenn wir herausfin-
den, dass ein Kind eine schwere, unheilbare
Krankheit hat. Bei Andrin wars das Gegen-
teil. Wir gingen von der schlimmeren Form
dieser Stoffwechselkrankheit aus. Nach dem
Untersuch der Biopsie war aber klar, dass An-
drin an der milderen Form leidet.»

Céline Burer freut sich, dass die drei Ge-
schwister von Andrin alle gesund sind und es
dem Buben und seiner Familie gut geht.



Palliativmedizin hilft
der Lebensqualitat

uEin Therapieabbruch kann die

Lebensqualitit bis zum Tod verbesserm:

Dr. med. Eva Bergstrasser, Oberarztin in
der Onkologie am Kinderspital, beschaf-
tigt sich zwangslaufig mit dem durch
Krankheit und Leiden belasteten Leben
ihrer Patientinnen, Patienten und da-
durch auch mit dem viel zu frihen Tod
dieser Kinder. Als Leiterin der Palliativ-
gruppe coacht sie das Betreuungsteam.
«Ich liefere die Bausteine in der Betrach-
tung, was braucht das Kind, was brau-
chen die Eltern, was brauchen die Be-
treuungspersonen. Es kann sein, dass ich
Uber einen Therapieabbruch reden muss,
weil dieser entgegen der haufigen Vor-
stellung die Lebensqualitdt eines Kindes
sogar verbessern kann. Manchmal ist es

Benefizgala im Hotel The Dolder Grand

mit Therapien aber auch méglich, die Zeit
bis zum Tod zu verlangern, was fur Fami-
lien unendlich wichtig sein kann.»

In der Palliativmedizin im Kinderspital
dreht sich nicht alles ums Sterben. Viel-
mehr mochten Eva Bergstrasser und ihr
Team die Zeit verbessern, die Eltern und
ihren Kindern bleibt. «Wir helfen mit,
dass das Kind beispielsweise moglichst
lange zur Schule gehen kann. Wir beglei-
ten die Familie, schauen, was kénnen wir
in diesem System verbessern. Schauen,
dass Energiereserven nicht einfach ver-
puffen. So helfen wir mit, wenns darum
geht, dass das Kind auch zu Hause Tag
und Nacht Sauerstoff erhalt.»

sammeite 134 000 Franken

-Portrat

uKinderérzte sagen, eine Mutter hat immer Recht.

Spricht man mit Dr. med. Monika Strauss
Uber Intuition, kanns sein, dass sie das Ge-
sprach mit einem Seufzer eroffnet: «Viele
Kinderarzte sagen gemeinhin, eine Mutter
hat immer Recht. Alles andere ist die Aus-
nahme.» Und dann erzahlt die FMH-Arztin
fur Kinder- und Jugendpsychiatrie sowie
-psychotherapie ein aktuelles Beispiel. Es
handelt von der Mutter aus einer fremden
Kultur. Ihr Saugling war wegen eines In-
fekts in einem Spital. Nach kurzer Zeit
hatte sie das dringende Gefuhl, ihr Kind
musse in ein anderes Spital. Auf das Dran-
gen der Mutter hin, erfolgte die Verlegung
ins Kinderspital. Im Krankenwagen horte
das Kind auf zu atmen, was aus medizini-

scher Sicht nicht zu erwarten gewesen
war. Es wurde intubiert, man konnte sein
Leben retten. Die mutterliche Intuition
hatte dazu beigetragen, eine medizinisch
bedrohliche Situation abzuwenden.

Aber was ist mitterliche Intuition? Monika
Strauss: «Es sind Signale auf feinster Ebene
zwischen Mutter und Kind — einer von der
Natur eingerichteten Lebensversicherung
fir Sauglinge. Niemand ausserhalb kann
solch feine Schwingungen wahrnehmen.»
Andrerseits warnt die Oberarztin auch vor
Situationen, wo mtterliche Intuition Uber-
deckt oder ausser Kraft gesetzt sein kann.
«Etwa bei anhaltendem Stress und Angst
ums Baby.»

Im Kinderspital gibt es viele Angebote, die
nicht vom Staat finanziert werden, sondern
von Spenderinnen und Spendern. Viel Geld
trug der Verein «KinderfurKinder» zusam-
men. Er organisierte in den vergangen Jahren
schon zwei grosse Benefizgalas. Im Jahr 2011
fand dieses Fest im Hotel «The Dolder Grand»
statt.

Den drei Hauptverantwortlichen fur die Orga-
nisation der Benefizgala ist es ein grosses
Anliegen, sich fur Kinder zu engagieren und

auch Kinder mit einzubeziehen. Deshalb war
eine der Hauptattraktionen an der letztjahri-
gen Benefizgala eine Kinder-Modenschau.
54 Kinder fuhrten die Kleider von Kids Design
vor und die Schuhe von NoAna. Zudem ver-
steigerte Antoine Schuler von Schuler Auktio-
nen Exklusivitaten. Unter anderem ein Bene-
fizkonzert von Marc Sway im Kispi. So werden
auch die Kinder vom Kispi miteinbezogen,
was dem Anliegen des Vereins entspricht.
Auch eine grosse Tombola mit tollen Preisen

trug zum guten Resultat bei. Insgesamt konn-
ten die Organisatorinnen dem Kinderspital
134’000 Franken als Erlés der Gala vom
26. November 2011 Uberweisen.

Zwei Projekte wurden vom Verein «Kinder fur
Kinder» zur Unterstlitzung ausgewahlt. Zum
Einen die Abteilung Nephrologie. Dort wer-
den nierenkranke Kinder behandelt. Dank des
Geldes kann der Verein mithelfen, eine For-
schungsstelle Uber mehrere Jahre zu finanzie-
ren. Das Kispi Zurich hat eines der gréssten

Kindernephrologischen Zentren der Schweiz
und betreut 60 Prozent aller chronisch nieren-
kranken Kinder bei uns.

Das zweite mit der Benefizgala unterstitzte
Projekt ist ein automatisches Pipettiergerat fur
das onkologische Forschungslabor. Es kostet
55’000 Franken. Eingesetzt wird es vor allem
bei neudiagnostizierten Leukamien.

Mehr Informationen:
www.kinderfuerkinder.ch



