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Das Schweizerische Padiatrische
Nierenregister 1970-2010

Maurer E*, Kuehni CE*, Leumann EP**, Neuhaus T)***, Laube GF**** und
die Schweizerische Arbeitsgruppe fiir padiatrische Nephrologie (SAPN)*****

Vorspann

Das Schweizerische Padiatrische Nieren-
register (SPNR) der Schweizerischen Ar-
beitsgruppe fur padiatrische Nephrologie
sammelt seit 1970 Daten zu allen Kindern
und Jugendlichen in der Schweiz mit ei-
ner terminalen Niereninsuffizienz unter
Dialyse oder nach Nierentransplantation.
Seit 2009 besitzt es eine Sonderbewilli-
gung der Schweizerischen Expertenkom-
mission flir das Berufsgeheimnis in der
medizinischen Forschung und wird am
Institut fur Sozial- und Préventivmedizin
der Universitat Bern gefiihrt. Die neue
Datenbank schliesst ein Langzeit-Follow-
up ein und ist kompatibel mit dem Euro-
paischen Padiatrischen Nierenregister.
Das SPNR ist damit eine wertvolle Da-
tenquelle fiir klinisch-epidemiologische
Forschung in der Schweiz und fiir die
padiatrische Versorgungsplanung.

Weshalb ist ein Register fiir
Kinder mit terminaler
Niereninsuffizienz notwendig?

Eine terminale Niereninsuffizienz ist bei
Kindern selten, mit jahrlich 10-12 Neuer-
krankungen bei unter 16-Jahrigen in der
Schweiz. Das diagnostische Spektrum mit
einem grossen Anteil an angeborenen Fehl-
bildungen sowie das therapeutische Vorge-
hen beim wachsenden Organismus unter-
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scheiden sich vom Erwachsenenalter.
Wegen den vielen Lebensjahren, die Kinder
noch vor sich haben, ist eine optimale The-
rapie mit Vermindern von Spatfolgen und
Erreichen einer optimalen Lebensqualitat
essentiell. Ein umfassender Erfahrungsaus-
tausch zwischen behandelnden Arzten ist
nur moglich, wenn klinische und epidemio-
logische Daten zentral standardisiert ge-
sammelt und regelméssig ausgewertet wer-
den. Solch ein Datensatz erlaubt eine valide
Analyse der Behandlungsresultate und ist
eine Grundvoraussetzung fiir Fortschritte
bei Behandlung und Langzeitresultaten.

Das SPNR wurde 1972 von Prof. E. Leu-
mann an der Universitats-Kinderklinik Zu-
rich gegriindet; seit 1980 beteiligten sich
alle padiatrischen Nephrologen an der Da-
tensammlung. Auch in anderen europai-
schen Landern entstanden in den letzten
Jahren nationale padiatrische Nierenregis-
ter (Link auf http://www.espn-reg.org/in-
dex.jsp?p=Ink). Insgesamt 31 europaische
Lander speisen jahrlich Informationen zur
Inzidenz, Therapie und Patientenuberleben
ins Register der European Society for Pae-
diatric Nephrology (ESPN) ein. Dieses ar-
beitet mit der European Renal Association
& European Dialysis and Transplant Asso-
ciation (ERA-EDTA) zusammen.

Ziele, Einschlusskriterien und
Methodik

Das SPNR sammelt Daten zu Diagnose, kli-

nischer Prasentation, Behandlung und Ver-

lauf aller Kinder und Jugendlichen mit ter-

minalem Nierenversagen in der Schweiz,

mit folgenden Zielen:

1.Erheben von repréasentativen Daten zu
Inzidenz, zeitlichen Trends und regiona-
ler Verteilung.

2.Beschreiben der in der Schweiz angewen-
deten Therapieoptionen und Grundlagen
zur Untersuchung der Behandlungsqualitat
(Komplikationsraten, Langzeitprognose).

3. Bereitstellen von verlasslichen Daten zur
Planung und Qualitétskontrolle der Ge-
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sundheitsversorgung von Kindern mit ter-
minaler Niereninsuffizienz in der Schweiz.

4.Erheben von giiltigen Informationen zu
Langzeitverlauf, Prognose und Spatfol-
gen von terminaler Niereninsuffizienz im
Kindesalter; Erfassen von Risikofakto-
ren fiir eine schlechtere Prognose und
Entwickeln von therapeutischen Strate-
gien zur Verminderung von Spatfolgen.

5.Koordination der Teilnahme an multizen-
trischen internationalen Studien.

6.Ermoglichung von gesundheitsokonomi-
schen Analysen.

Einschlusskriterien zur Aufnahme ins

Register

1. Terminale Niereninsuffizienz (Hamodia-
lyse/Peritonealdialyse wahrend mindes-
tens 3 Monaten und/oder Nierentrans-
plantation).

2.Alter bei Diagnose 0-20 Jahre, wobei
16-20 jahrige Patienten unvollstandig
erfasst werden.

3.Behandlung in der Schweiz.

Vorgehen bei der Datensammlung

Die Daten werden in den padiatrisch-neph-
rologischen Abteilungen der Universitats-
kliniken Basel, Bern, Genf, Lausanne und
Ziirich sowie in den Kinderkliniken Luzern,
St. Gallen und Zirich Triemli gesammelt.
Vereinzelte jugendliche transplantierte Pa-
tienten werden durch Erwachsenen-Neph-
rologen betreut und ebenfalls erfasst. Ein-
bis zweimal jahrlich, nach Riicksprache mit
dem betroffenen Abteilungsleiter, geht die
Datenmanagerin des SPNR mit einem ver-
schliisselten Laptop in die verschiedenen
Kliniken, um die Angaben zu den neu diag-
nostizierten Patienten, sowie die Follow-up
Informationen zu den schon erfassten Pati-
enten direkt aus den Krankengeschichten
zu erheben. Danach werden diese in die
zentrale Datenbank auf dem geschiitzten
Server des ISPM Bern eingespiesen.

Daten zu Diagnose und Behandlung

Das SPNR erfasst: Demographische Anga-
ben, Familienanamnese und Vorerkrankun-
gen, Hauptdiagnose mit Diagnosedatum,
Nebendiagnosen, klinische Informationen
(Grosse, Gewicht, Blutdruck, Laborwerte),
behandelndes Zentrum, Therapien und The-
rapiewechsel, Angaben zu Verlauf und Pro-
gnose, Spatfolgen, Todesdatum und Todes-
ursachen. Um ein lebenslanges Follow-up
zu ermoglichen, werden auch Namen und
Adressen erfasst, jedoch separat von den
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medizinischen Angaben und speziell ge-
schiitzt.

Langzeitverlauf

Der Langzeitverlauf wird folgendermassen

erfasst:

+ Jahrliches Update aus Krankengeschich-
ten durch die zentrale Datenmanagerin;
Fortfiihrung der Erhebung nach Transiti-
on in Zentren fir Erwachsenen-Nephro-
logie geplant.

« Validieren von aktuellen Adressen, Vital-
status und Todesdatum via Einwohnerre-
gister; Erfassen von Todesursachen via
Schweizerische Mortalitatsstatistik.

« Erfassen von Lebensqualitdt, somati-
scher und psychischer Gesundheit, Ge-
sundheitsverhalten und medizinischer
Betreuung durch Fragebogen an Patien-
ten (alle 5 bis 10 Jahre).

Resultate und Auswertungen

Von 1970-2008 wurden 386 Patientinnen
und Patienten mit Nierenersatzverfahren
ins Register eingeschlossen (Abbildung 1).
Dies sind seit 1980 jahrlich etwa 11 neue
Kinder und Jugendliche fir die ganze
Schweiz. Knaben sind haufiger betroffen
(57%) als Madchen (43%). Die Inzidenz ist
bei alteren Kindern hoher (Abbildung 2).
Tabelle 1 zeigt die haufigsten Diagnosen,
basierend auf der ESPN /ERA-EDTA Ko-
dierung.

Datenschutzaspekte

Seit dem 16. Juli 2009 besitzt das Schwei-
zerische Padiatrische Nierenregister eine
Sonderbewilligung der Schweizerischen
Expertenkommission fiir das Berufsge-
heimnis in der medizinischen Forschung,
welche es dazu berechtigt, nicht anony-
misierte Personendaten Uber betroffene
Patienten zu sammeln. Bei neu erfassten
oder noch in Behandlung stehenden
Patienten wird durch die behandelnden
padiatrischen Nephrologen immer eine
schriftliche Einwilligung eingeholt. Die
Daten von nicht mehr kontaktierbaren
Patienten durfen weiterhin ausgewertet
werden, sofern diese Patienten nicht ihr
Veto einlegen. Die Arzteschaft (insbeson-
dere Zentren fir Erwachsenen-Nephro-
logie) wird aufgefordert, ihre Patienten
durch geeignete Mittel (z.B. Aushang
im Wartezimmer) liber das Padiatrische
Nierenregister zu informieren.

Voraussetzung fir diese Registerbewilli-
gung ist, dass strenge Datenschutzvorkeh-
rungen eingehalten werden. Diese beinhal-
ten die Aufbewahrung aller Dokumente in
abgeschlossenen Raumen, eine Ver-
schwiegenheitsverpflichtung aller Mitar-
beiter, das Fiihren der Datenbank auf ei-
nem hochgesicherten speziellen Server
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Neuauftretende Félle von Kindern mit terminaler Niereninsuffizienz
inder Schweiz, 1970-2008 (N= 386)

Abbildung 1: Neu pro Jahr ins Register aufgenommene Falle (N = 432; davon 386 Kinder im
Nierenersatzverfahren sowie 46 pradialytische Falle)
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und eine getrennte Speicherung mit sehr
restriktiver Zuganglichkeit der Personen-
daten, die Handhabung der Datensicher-
heit wahrend der Datensammlung, die
Ubermittlung der elektronischen Daten an
den Server, sowie der Umgang mit Person-
endaten in Papierform. Zur Auswertung
werden Einzeldaten in anonymisierter
Form und nur an wissenschaftliche Institu-
te, Universitaten oder vergleichbare Ein-
richtungen ubermittelt.

Die kantonalen Ethikkommissionen von
Bern, Ziirich und Basel haben schriftlich
bestatigt, dass fiir das Fiihren des Padiatri-
schen Nierenregisters neben der Bewilli-
gung der Expertenkommission keine zu-
satzlichen Bewilligungen der kantonalen
Ethikkommissionen notwendig sind.

Informationspflicht durch
die behandelnden Arzte;
Informationsmaterial

Alle Patienten und Familien miissen aufge-
klart sein tber ihr Recht, die Weiterleitung
und Verwendung ihrer Daten ans Nierenre-
gister zu verweigern (Aufklarung und Ve-
torecht). Die Aufklarungspflicht betrifft
primar die behandelnden Arzte und Arztin-
nen, welche in direktem Kontakt zu den
Patienten stehen. Fiir die Aufklarung der
Patienten und deren gesetzliche Vertreter
liber ihre Rechte geniigt eine generelle
Form, z. B. eine Aufklarung in einer Patien-
teninformationsbroschiire, ein Aushang in
der Praxis oder ein Merkblatt. Sollte ein
Patient oder dessen rechtlicher Vertreter
beim behandelnden Arzt das Veto einle-
gen, so muss dieser es dem Kindernieren-
register melden, damit Angaben zu diesem
Patienten anonymisiert werden konnen.
Dies verhindert eine Zweiterfassung via
andere Quellen.

Die Bewilligung der Expertenkommissi-
on fiir das Berufsgeheimnis in der medi-
zinischen Forschung ist auf der Home-
page des ISPM (http://ispm.ch/index.
php?id=3006) und der Homepage der
Schweizerischen Gesellschaft fur Padia-
trie (www.swiss-paediatrics.org) ein-
sehbar. Die Homepage der Experten-
kommission beim Bundesamt fiir
Gesundheit enthalt detaillierte generel-
le Informationen zu diesen Bewilligun-
gen (www.bag.admin.ch/org/02329/in-
dex.html?lang=de).
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Abbildung 2: Altersverteilung der neu an ter-
minaler Niereninsuffizienz erkrankten pad-
iatrischen Patienten in der Schweiz (1970-
2008, N=386)

Bisherige Publikationen,
aktuelle Projekte und
Zukunftsperspektiven

Zwei Ubersichtsartikel beschreiben den Be-
ginn und die Resultate der ersten 25 Jahre
Dialyse und Nierentransplantation bei Kin-
dern in der Schweiz'- 2. Eine Publikation stellt
die Lebendspende in der padiatrischen Nie-
rentransplantation vor® und eine Dissertation
wertet den Datensatz 1972-1997 im Detail
aus®. Die Zusammenarbeit mit dem ESPN er-
moglicht die Mitarbeit der Schweiz an mehre-
ren internationalen Publikationen innerhalb
der nachsten 3 Jahre. Erste Arbeiten zu Inzi-
denz, Pravalenz und Patienteniiberleben® und
zu Hypertonie bei Kindern mit Niereninsuffizi-
enz wurden eingereicht®. Weitere Publikatio-
nen sind geplant zu: Cystinose, Hypertonie,
Nebenwirkungen von immunsuppressiver

Malformationen

Hinweise

Wir haben drei Unterlagen zur Patienteninformation vorbereitet, welche bei Bedarf
durch die behandelnden Arzte verwendet werden kdnnen:

1. Eine detaillierte Patienteninformation

2.Ein Formular zum schriftlichen Einverstéandnis

3. Ein kurzes Plakat zum Aufhangen in Praxis oder Klinik oder zum Einfligen in Patienten-
broschiiren. Diese Materialien konnen ebenfalls von der Homepage des ISPM
(http://ispm.ch/index.php?id=3006) und der Schweizerischen Gesellschaft fiir
Padiatrie (www.swiss-paediatrics.org) heruntergeladen werden

Therapie, kardiovaskularen Risiken, Kalzium-
und Phosphat-metabolismus und Mortalitét.
Im Rahmen einer europaischen Studie (SAG-
hE; http://saghe.aphp.fr/site/spip.php) wer-
den Langzeitresultate und Nebenwirkungen
von Wachstumshormontherapie im Kindesal-
ter untersucht unter Einbezug der Kinder mit
terminaler Niereninsuffizienz. Von 2010 bis
2012 werden wir bei diesen Kindern Lebens-
qualitat im Erwachsenenalter, Krebsinzidenz
und Mortalitat erfassen.

Gleichzeitig werden wir einen Fragebogen
zur somatischen und psychischen Gesund-
heit und Lebensqualitat an alle Patienten im
SPNR versenden, um fiir die ganze Schweiz
reprasentative Daten zur Langzeitmorbidi-
tat und Lebensqualitat von Kindern mit ter-
minaler Niereninsuffizienz zu erheben. Zum
Erfassen von Krebserkrankungen bei Kin-
dern mit Nierenersatzverfahren ist ein Da-
talinkage mit den kantonalen Krebsregis-
tern geplant. Die Langzeitmortalitat wird
mit Hilfe der Schweizerischen Mortalitats-
statistik (Bundesamt fiir Statistik) und der
Einwohnermelderegister erfasst. Ideen fiir
weitere Publikationen und wissenschaftli-
che Kollaborationen sind willkommen und
sollten als erste kurze schriftliche Skizze

% Anzahl (N)

Renale Dysplasie 16% 71
Renale Hypoplasie 10% 42
Dysplasie /Hypoplasie mit vesiko-ureteralem Reflux 6% 26
(Isolierter VUR fiihrt nicht zu Nierenversagen)

Hereditare Erkrankungen

Nephronophthise 8% 34
Cystinose 4% 17
Autosomal rezessive polyzystische Nieren 3% 13
Erworbene Erkrankungen

Fokal segmentale Glomerulosklerose 10% 42
Glomerulonephritis 8% 34
Hamolytisch-urdmisches Syndrom 7% 30

28% 123

Andere Diagnosen

Tabelle 1: Haufigste Diagnosen der Patienten mit terminaler Niereninsuffizienz in der Schweiz

(1970-2008, N = 432)
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an Elisabeth Maurer oder Guido Laube ein-
gereicht werden.
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