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S1 -Leitlinie — Vitamin-D-Mangel-Rachitis

Leitlinie der Deutschen Gesellschaft fiir Kinderendokrinologie und -diabetologie
(DGKED) e.V.in Zusammenarbeit mit: der Deutschen Gesellschaft fir Kinder- und
Jugendmedizin (DGKJ) e.V.

DEFINITION UND BASISINFORMATION

Die Vitamin-D-Mangel-Rachitis ist eine kalzipenische Rachitis mit gestérter Mineralisierung und
Strukturstérung der Wachstumsfuge infolge unzureichender Zufuhr, fehlender adéquater Vitamin-D-
Prophylaxe, endogener Synthese oder intestinaler Malabsorption von Vitamin D. Der Mangel an
Vitamin-D fiihrt zur verminderten intestinalen Absorption von Kalzium. Differenzialdiagnostisch zu
unterscheiden ist die Vitamin-D-Mangel-Rachitis von den Vitamin-D-abhéngigen Rachitisformen
(VDAR) sowie den hypophosphatdmischen Rachitisformen. Gefahrdet sind besonders
Sauglinge/Kleinkinder sowie Adoleszenten mit wenig Sonnenexposition der Haut, dunkler
Pigmentierung und /oder geringer Kalzium-/Vitamin D-Zufuhr. Wird eine Vitamin-D-Mangel-
Rachitis auBerhalb des Sauglings-/Kleinkindesalters bzw. der Pubertét diagnostiziert, so kommen
differenzialdiagnostisch u.a. chronische Malabsorptionsstérungen (Z6liakie, Mukoviszidose, Morbus
Crohn), Lebersynthesestérungen, Gallenwegserkrankungen oder eine chronische Niereninsuffizienz
als Ursache in Betracht.

Die Diagnose Vitamin-D-Mangel-Rachitis wird gestellt durch Anamnese, kérperlichen
Untersuchungsbefund, laborchemische Verdnderungen (AP- und PTH-Erhdhung, erniedrigter 25-
OHD-Spiegel) und bestatigt durch den radiologischen Nachweis.

LEITSYMPTOME

Skelett: Achsenabweichungen (Knie), Verbiegungen (Diaphyse), Auftreibung bzw. Becherung der
metaphyséren Wachstumsfugen, Glockenthorax, rachitischer Rosenkranz, Craniotabes.
Neurologie: Muskulédre Hypotonie, Tetanie, allgemeine motorische Entwicklungsverzdgerung,
Krampfanfalle.

Sonstige: Erhohte Infektanfalligkeit, Herzrhythmusstérung bei schwerer Hypokalzamie,
Gingivahyperplasie.

DIAGNOSTIK

Gebrduchliche Verfahren

Labor: Alkalische Phosphatase im Serum (AP), S-Kalzium, S-Phosphat, S-Kreatinin, U-Phosphat, U-
Kreatinin, intaktes PTH, 25-OHD

Bildgebung: Réntgenaufnahme Hand links sowie Knie links. Bewertung des Schweregrades der
Rachitis nach dem Thacher-Score (2000).

Bewertung
Siehe Tabelle E19-1.

AP S-Phosphat S-Kalzium 25-OHD PTH
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Erhohte AP, normal bis erniedrigtes PTH, normales 25-Hydroxyvitamin D bei einer
Hypophosphatédmie sprechen fiir eine hypophosphatdmische Rachitis.

Normale AP schlie3t eine Rachitis aus (Ausnahme: normal bis erniedrigte AP bei Hypophosphatasie,
renal tubulére Azidose).

Normales PTH schlief3t eine kalzipenische Rachitis (Vitamin-D-Mangel, VDAR |, 11, 111) aus.

Nachweisdiagnostik
Alkalische Phosphatase, intaktes PTH, Kalzium, Phosphat, Kreatinin im Serum, erniedrigtes 25-OHD.

Entbehrliche Diagnostik
Knochendichtemessung, Kollagenmarker (Crosslinks/Kollagen-1, Peptid, Hydroxyprolin u.a.),
1,25(0H)2D bei gesichertem Vitamin-D-Mangel (25-OHD erniedrigt).

Durchfiihrung der Diagnostik
Kinder-/Jugendarzt, Péadiatrischer Endokrinologe/Diabetologe.

THERAPIE

Kausale Therapie

Die Therapie der Vitamin-D-Mangel-Rachitis sollte bis zum Alter von 12 Monaten mit 2000 IE
Vitamin Dz und zusatzlichen Kalziumgaben (40-80 mg/kg/Tag) fur die Dauer von 12 Wochen
erfolgen. Danach sollte die Durchfiihrung der Prophylaxe mit 500 IE Vitamin D3 bis zu Ende des 1.
Lebensjahres folgen. Ab dem 2. Lebensjahr bis zum Alter von 12 Jahren sollte die Behandlung mit
3000-6000 IE Vitamin D3 und zusétzlichen Kalziumgaben (mindestens 500 mg/Tag) fur die Dauer
von 12 Wochen erfolgen. Bei Diagnose ab dem 13. Lebensjahr erfolgt die Therapie mit 6000 IE
Vitamin D und 500-1000 mg Kalzium pro Tag.

Nach Beginn der Therapie sollte nach 3-4 Wochen eine Laborkontrolle durchgefuhrt werden, um
gegebenenfalls eine Dosisanpassung von Kalzium bzw. Vitamin D vorzunehmen. Bei dem
ausbleibenden Abfall / Normalisierung des Parathormons ist ggf. die Behandlungsdiagnose zu
uberpriifen (DD: Vitamin D-abhdngige Rachitis Typ I, 11, 11)

Bei Risikogruppen (chronische Erkrankungen, Migranten mit dunklem Hautkolorit,
Kindern/Jugendlichen mit antiepileptischer Therapie) ist eine tagliche Einnahme von 1000 IE/Tag
generell zu empfehlen. AusschlieBlich gestillte Sauglinge sollten mindestens bis zum 2. Lebensjahr
500 IE/Tag erhalten.

Symptomatische Therapie

Bei hypokalzdmischen Krampfen bzw. Tetanien intraventse 10% Kalziumglukonatlésung 1-2 ml/kg
KG langsam intravends (cave: Herzrhythmusstérung). Danach bei anhaltender Hypokalzamie
maoglichst Kalziumgaben zigig auf oral umstellen (cave: Nekrosegefahr).

Interventionelle Therapie

Es ist zwingend erforderlich, neben der hochdosierten Vitamin-D-Substitution Kalzium in
ausreichender Menge zu substituieren. Ansonsten besteht in der Initialphase der Behandlung die
Gefahr eines hypokalzamischen Krampfanfalls.

Korrekturoperationen der Beinachsenfehlstellungen sind in der Regel nicht erforderlich, allerdings
kann es durchaus 2—3 Jahre bis zur vollstandigen Beinachsenbegradigung bei adaquater Kalzium- und
Vitamin D-Zufuhr dauern.

Therapiedurchfuhrung
Kinder-/Jugendarzt, Padiatrischer Endokrinologe/Diabetologe.

PROPHYLAXE



Vitamin-D-Prophylaxe mit mindestens 500 IE im 1. Lebensjahr, gegebenenfalls auch bei
Risikogruppen (s.0.).
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