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Anamnese

Ein bis dahin gesunder Knabe wurde im
Alter von 7 1/2 Monaten aufgrund von
seit 2 Tagen zunehmender Lethargie, ver-
ringerter Nahrungsaufnahme und Urin-
ausscheidung an der Ambulanz des Hei-
matkrankenhauses in England vorgestellt.
Leider wurden die aktuellen Erndhrungs-
gewohnheiten des Kindes nicht erho-
ben, insbesondere beziiglich Honig oder
Ahornsirup.

Befund

Bei der Untersuchung des ansonsten wa-
chen Kindes fiel ein muskuldrer Hypoto-
nus mit verringerter Kraft, aber normalen
Reflexen an allen Extremititen auf. Die
Herzfrequenz war mit 140/min etwas er-
hoht, die tibrigen Vitalfunktionen waren
normal. Im Labor zeigten sich ein Basen-
tiberschuss (BE) von —10 bei metabolisch
-er Azidose sowie ein erh6htes CRP (C-
reaktives Protein) und eine Leukozytose.

Die Verdachtsdiagnose einer Sepsis
wurde gestellt. Nach Abnahme von Blut-
kulturen erfolgten die Einleitung einer
Therapie mittels Breitspektrumantibioti-
kum und Aciclovir sowie die parenterale
Flussigkeitssubstitution.

Aufgrund des Rontgenbefundes des
Thorax und des EKG(Elektrokardio-
gramm)-Befundes, die an eine Kardiomyo-
pathie denken lieflen, wurde der Knabe
noch am selben Tag an eine padiatrische
Herzintensivstation transferiert. Bei der
Ankunft war der Junge kardiorespirato-
risch stabil und zeigte weiterhin eine ge-
neralisierte muskuldre Hypotonie. In der
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Infantiler Botulismus

Ursache, Therapie, Nachsorge

Echokardiographie kam ein normal kon-
figuriertes Herz mit einer reduzierten
Auswurffraktion (EF) von 38,4% zur Dar-
stellung.

Am folgenden 3. Tag nach Krankheits-
beginn machte eine ausgeprégte Sinusbra-
dykardie, die mit einem Glasgow-Coma-
Score (GCS) von 3 einherging, eine Not-
intubation und anschlieflende maschi-
nelle Beatmung notwendig.

Bei der neurologischen Untersuchung
zeigten sich schlaffe Lihmungen, eine
verminderte Spontanmotorik mit nur ge-
legentlichen, schwachen Bewegungen ge-
gen die Schwerkraft, unauffillige Reflexe
an den unteren Extremitdten, fehlende
Reflexe an den oberen Extremititen und
eine Ophthalmoplegie.

Die Magnetresonanztomographie des
Gehirnschidels war unauffillig. Auch
die durchgefiihrte Liquorpunktion zeigte
normale Befunde.

Aufgrund eines am 5. Tag nach dem
Auftreten erster Symptome durchgefiihr-
ten Elektromyogramms wurde ein distales
Guillan-Barré-Syndrom diagnostiziert.
Der Patient erhielt Immunglobulin (2 g/
kg)i.v.

Aus den initialen Blutkulturen war
kein positiver Erregernachweis erfolgt.
Das Screening fiir metabolische Erkran-
kungen blieb ohne Ergebnis.

Diagnose

Bei fehlender klinischer Besserung er-
folgte am 11. Tag nach Beginn der Symp-
tomatik die Untersuchung des Knaben auf
Sauglingsbotulismus. Aus einer Stuhlpro-
be konnte tags darauf mittels PCR (Poly-

merasekettenreaktion) Neurotoxin A
nachgewiesen werden. 2 Tage spater er-
brachte ein Bioessay aus dem Serum den
Nachweis von Botulismus (der Titer wur-
de leider nicht dokumentiert).

Therapie und Verlauf

Am 16. Tag nach dem Auftreten der ers-
ten Symptome erhielt der Junge 50 mg/kg
Korpergewicht Botulinumimmunglobu-
lin (BIG-IV?, BabyBIG®) einmalig i.v. [1].

Zur Dekontamination des Darmes
wurde dem Knaben Metronidazol p.o.
verabreicht.

In der Folge kam es zu einer lang-
samen Besserung des Zustandsbildes des
Patienten. 6 Wochen nach Beginn der
Symptomatik war der Junge kardial stabil,
musste aber weiterhin maschinell (iber
ein Tracheostoma) beatmet werden. Er
konnte beide Arme gegen die Schwerkraft
bewegen, im Bereich der unteren Extre-
mitéten konnte er beugen und strecken.
Es bestand keine Ptosis mehr, die Pupil-
len waren weiterhin dilatiert. Der Junge
wurde {iber eine nasogastrale Sonde er-
néhrt und konnte durch Mimik kommu-
nizieren.

Insgesamt musste der Knabe aufgrund
der Schwiche der Atemmuskulatur 4 1/2
Monate intensivmedizinisch behandelt
werden. Auch nach seiner Entlassung aus

T In Osterreich ist BIG-IV nicht zugelassen. Die
Homepage des Herstellers ist: www.infantbo-
tulism.org (bezieht sich nur auf die USA). Da es
kein vergleichbares in Osterreich zugelassenes
Medikament gibt, erlaubt der Gesetzgeber

in einer Notsituation die Verabreichung ohne
Zulassung und Einfuhr ohne Bewilligung.
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Infantiler Botulismus.
Ursache, Therapie, Nachsorge

Zusammenfassung

Ein 7 1/2 Monate alter Knabe wurde wegen
Lethargie, Trinkschwéche und verminderter
Urinausscheidung ins Krankenhaus eingewie-
sen. In weiterer Folge wurde Sauglingsbotu-
lismus diagnostiziert. Es wird {iber Verdachts-
diagnosen und Therapieversuche bis zur Di-
agnosesicherung sowie den weiteren Krank-
heitsverlauf nach Verabreichung von Botu-
lismusimmunglobulin bis zur Genesung des
Kindes (9 Monate spater) berichtet. Des Wei-
teren werden am Beispiel dieses Patienten
wichtige Verdachtsmomente bei der Diagno-
sestellung und die Indikation zur Therapie so-
wie die Pravention von Sauglingsbotulismus
durch Aufklarung (keine Verabreichung von
Honig/Ahornsirup/Maissirup an Sauglinge im
1. Lebensjahr) diskutiert.

Schliisselworter

Sauglingsbotulismus - Muskularer Hypoto-
nus - Absteigende Lahmung - Sondenent-
wohnung - Honig/Ahornsiurp/Maissirup

Infant botulism.
Causes, therapy, aftercare

Abstract

A7 1/2-month-old male infant presented in
hospital with lethargy, reluctance to drink
and reduced urinary excretion. The child was
diagnosed with infant botulism. We report
on the suspected diagnoses and attempts at
treatment leading up to the diagnosis of in-
fant botulism. We also describe the further
course of the disease after administration of
BIG-IV until recovery (9 months later). Using
this case as an example, we discuss impor-
tant findings suspicious of infant botulism,
indications for treatment and disease preven-
tion by means of education (infants should
not receive honey/maple syrup/corn syrup
during their first year).

Keywords

Infant botulism - Reduced muscle tone -
Descending palsy - Tube weaning - Honey/
maple syrup/corn syrup
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dem Krankenhaus erhielt er Sauerstoff
(um der Gefahr einer hypoxischen Hirn-
schadigung vorzubeugen).

Wir lernten den kleinen Patienten im
Alter von 16 Monaten (8 1/2 Monate nach
Beginn der Symptomatik) zur Sondenent-
wohnung kennen [6]. Zu diesem Zeit-
punkt war der Knabe entwicklungspsycho-
logisch und neuromotorisch altersentspre-
chend normal entwickelt. Das Tacheosto-
ma war entfernt worden, der Junge atme-
te seit 1 Woche ausschliefilich Umgebungs-
luft. Er wurde vollstindig iiber eine naso-
gastrale Sonde erndhrt und befand sich
in gutem Erndhrungs- und Allgemeinzu-
stand (AZ). Der auffilligste Befund war die
schwere Traumatisierung der Eltern.

Der Knabe wurde in unser standard-
isiertes intensiviertes Sondenentwdh-
nungsprogramm aufgenommen. Wih-
rend der ersten 3 Tage der ambulant
durchgefiihrten Therapie konnte die son-
dierte Nahrungsmenge bei stabilem AZ
auf 60% der urspriinglichen Menge re-
duziert werden. Am Abend des 4. Tages
zeigte das Kind jedoch Zeichen der De-
hydration und befand sich in einem re-
duzierten AZ. Der BE (Baseniiberschuss,
»base excess®) betrug —10,8. In der Folge
entschlossen wir uns zur stationdren Fort-
setzung der Sondenentwohnung [3]. Die
nasogastrale Sonde wurde entfernt, die
noch mangelhafte orale Flissigkeitszu-
fuhr parenteral ausgeglichen.

Aufgrund einer vorher bekannten Be-
siedelung mit MRSA (methicillinresisten-
ter Staphylococcus aureus) wurde der Kna-
be an der infektiologischen Station behan-
delt. Im weiteren Verlauf der Therapie ak-
quirierte er eine nosokomiale Infektion mit
Staphylokokken. Diese nahm am 14. Tag
mit einem septischen Zustandsbild [Fieber
bis 39,3°C, Séttigungsabfall, CRP (C-reak-
tives Protein) bis 1379 mg/l, Leukozyten bis
18.620/mm?, in der Rontgenuntersuchung
des Thorax Zeichen der Bronchitis bzw. Pe-
ribronchitis) einen ungewohnlich schweren
Verlauf. Nach Einleitung einer i.v. antibio-
tischen Therapie mit Imipenem/Cilastatin
kam es zu einer raschen Besserung des Zu-
standsbildes des Patienten.

Trotz dieser komplizierend aufgetre-
tenen Erkrankung machte der Knabe
kontinuierliche Fortschritte bei der Son-
denentwohnung: Er nahm immer gréflere
Nahrungsmengen zu sich, und das Spek-

trum der akzeptierten Nahrung verbrei-
terte sich taglich.

Nach Beendigung der antibiotischen
Therapie wurde der Junge in gutem AZ
nach Hause entlassen. Laut telefonischer
Auskunft der Eltern 1 Monat spiter be-
fand sich der Junge bei guter Gesundheit,
es musste keine Nahrung mehr sondiert
werden.

Diskussion

Die 2 wesentlichen bekannten Infektions-
quellen fiir Sduglinsbotulismus sind Erde
bzw. Staub (schwer vermeidbar) und Ho-
nig, Ahornsirup oder Maissirup (vermeid-
bar). Die Exposition mit diesen Nahrungs-
mitteln ist abhdngig vom kulturellen Um-
feld. So ist in Europa eine Infektion iiber
Honig die wahrscheinlichste, in Kanada die
Infektion tiber Ahornsirup héufiger.

Die Sporen von Clostridium botulinum
gelangen durch unsaubere Verarbeitung in
die Lebensmittel. Im Darm des Séuglings
kommt es wegen der noch unzureichenden
Besiedelung durch die physiologische
Darmflora zur Entwicklung von Toxin bil-
denenen Bakterien. (Bei Erwachsenen kann
die Vergiftung nur dann auftreten, wenn
das Toxin selbst, z. B.aus durch Ol verschlos-
senen Glaskonserven mit Wachstum von
Anaerobiern, aufgenommen wird.) Das re-
sorbierte Toxin verhindert die Ausschiit-
tung von Azetylcholin an den motorischen
Endplatten und im vegetativen Nervensys-
tem. Dies fithrt im Extremfall zum Tod des
Kindes (Atemldhmung).

Dabher gilt: Sduglinge diirfen im ers-
ten Lebensjahr keinen Honig/Ahornsi-
rup/Maissirup erhalten! Besonders El-
tern, die jhrem Kind durch die Verabrei-
chung von Bioprodukten (oft unkontrol-
lierte Herstellungsbedingungen) oder Er-
satz von vermeintlich ,,schddlichem raffi-
niertem weiflem Zucker“ durch Honig et-
was Gutes tun wollen, miissen darauf hin-
gewiesen werden.

Botulinumtoxin verhindert die Fu-
sion der Vesikel mit der Membran und
damit die Ausschiittung von Azetylcho-
lin [s5]. Je langer die Krankheit unthera-
piert besteht und je mehr Vesikel durch
Botulinumtoxin geschidigt werden, desto
schwerwiegender die Symptomatik (GCS
3 am 3. Tag nach Beginn der Erkrankung
bei unserem Patienten).



Die ersten Symptome dieser poten-
ziell tédlichen Erkrankung sind unspe-
zifisch. Bei Erkrankung eines Kindes im
1. Lebensjahr mit neu aufgetretenem mus-
kuldrem Hypotonus und anticholinerger
Symptomatik (Lethargie, Herzrhythmus-
storungen, Bauchweh, Harnverhalten
...) muss an die Moglichkeit eines Saug-
lingsbotulismus gedacht werden. Wich-
tige Hinweise dafiir konnen eine vorlie-
gende Saugschwiche sowie die Untersu-
chung des Extremititentonus und der Re-
flexe (insbesondere bei absteigender Lih-
mung) und die Erhebung des Pupillenbe-
fundes (Mydriasis) geben.

Bei begriindetem Verdacht auf Saug-
lingsbotulismus sollte die unverziigliche
Verabreichung von BIG-1V erfolgen (bes-
sere Wirksambkeit je friiher verabreicht,
keine unerwiinschten Nebenwirkungen,
falls doch kein Botulismus besteht) [1, 4].
Das entsprechende Priparat BabyBIG®
kann in Notsituationen auch ohne Zulas-
sung gegeben werden.

Interessant ist, dass dem Jungen Metro-
nidazol zur Dekontamination des Darmes
verabreicht wurde. Clostridium botuli-
num ist sensibel gegen Metronidazol. Das
Antibiotikum wurde nicht zur Thera-
pie des Sauglingsbotulismus empfohlen,
da es bei der Lyse der Bakterien zu einer
vermehrten Toxinfreisetzung kommen
koénnte [8]. Laut Herstellerangaben bindet
BIG-1V jegliches im Zeitraum von 6 Mo-
naten nach der Applikation neu freigesetz-
te Toxin [1], so lange dies noch nicht an die
prasynaptische Zielstruktur gebunden ist.
Die Verabreichung von Metronidazol nach
Gabe von BIG-IV war bei unserem Pati-
enten nicht schédlich, dennoch sollte man
sich an die Empfehlungen halten und eher
auf Metronidazol verzichten.

Fazit fiir die Praxis

Sauglingsbotulismus ist eine seltene, je-
doch potenziell todliche Erkrankung.
Rechtzeitig erkannt und therapiert kann
sie geheilt werden.

Besonders bei Sduglingen mit kaudal-
warts gerichteter Lahmung, Saug- und
Trinkschwdche sowie Mydriasis sollte
man daran denken. Selbst geringer Ver-
dacht rechtfertigt schnelles Eingreifen.
Kinderarzte konnen helfen, die Krankheit
zu vermeiden: Sie miissen Eltern aufkla-

ren, dass Kinder im 1. Lebensjahr keinen
Honig erhalten diirfen.
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