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Neonatale Cholestase
Die neonatale Cholestase bezeichnet eine 
Beeinträchtigung der Galleausscheidung, 
die im Neugeborenenalter beginnt, aber 
auch weit darüber hinaus andauern kann. 
Sie stellt keine Krankheitsentität, sondern 
ein Symptom dar. Die Cholestase kann 
durch eine Obstruktion oder Fehlanlage der 
Gallenwege entstehen, ebenso aber auch auf 
zellulärer Ebene durch eine fehlende Galle
ausscheidung aus den Hepatozyten. Cha
rakteristisch ist ein cholesta tischer Ikterus, 
der durch eine Erhöhung des konjugierten 
Bilirubins gekennzeichnet ist. Die neona

tale Cholestase betrifft ungefähr eines von 
2.500 Neugeborenen [1].

Die neonatale Cholestase kann ver
schiedene Ursachen haben, die in jedem 
Fall weiterer Abklärung bedürfen und zu
meist auch behandlungsbedürftig sind. Ei
ne große Herausforderung für alle Pädiater 
stellt die Abgrenzung vom zumeist harm
losen Icterus neonatorum prolongatus dar 
(vgl. Abb. 1). Ein essenzieller Baustein in der 
klinischen Diagnostik ist die Stuhlvisite, 
da viele Eltern die Entfärbung des Stuhl
gangs nur schwer in Worte fassen können 
und nicht als Warnsymptom wahrnehmen. 

Die Gallengangatresie ist mit einer In
zidenz von ca. 1:18.000 in Europa zwar 
eine seltene Erkrankung, aber die häu
figste Ursache einer neonatalen Choles
tase und die häufigste Indikation für ei
ne Lebertransplantation im Kindesalter 
[2]. Es handelt sich um eine progressi
ve, fibrotisch entzündlichdestruieren
de Erkrankung der intra und extrahe
patischen Gallenwege. Man unterschei
det die häufigere nicht syndromale Form 
(ca. 80 % der Fälle) von der syndromalen 
Form, die mit kardiovaskulären Fehlbil
dungen, z. B. Fallot Tetralogie oder Vena
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cava-inferior- Aplasie, abdominellen Fehl-
bildungen (z. B. Polysplenie oder Asple-
nie) und einer Zilien dyskinesie einherge-
hen kann. Sie tritt auch im Rahmen eines 
Heterotaxie-Syndroms mit einem häufi-
ger partiellen, seltener totalen Situs inver-
sus auf. 

Die Ätiologie der häufigeren, nicht-
syndromalen Form ist trotz vieler Erklä-

rungsansätze weiterhin ungeklärt. Ätio-
pathogenetisch werden verschiedene prä-
natale Virusinfektionen und deren Toxine 
diskutiert (v. a. Zytomegalievirus (CMV), 
Epstein-Barr-Virus (EBV), Rota- und Reo-
viren) [3], ebenso ein autoimmunes In-
flammationsgeschehen [4]. Trotz Analy-
se vieler Kandidatengene erscheint eine ge-
netische Determination unwahrscheinlich, 

da familiäre Häufungen nur ausnahms-
weise auftreten und auch bei monozygo-
ten Zwillingen in der Regel nur eines der 
Kinder betroffen ist [5].

Die Sonderform der zystischen Gallen-
gangatresie (ca. 5 %) ist häufig bildmorpho-
logisch besonders schwierig zu diagnosti-
zieren und von einer Choledochuszyste zu 
differenzieren.

Obwohl der zugrundeliegende patho-
genetische Prozess vermutlich bereits in-
trauterin einsetzt, kommen die Kinder in 
der Regel gesund und eutroph zur Welt. 
Ein überlagernder physiologischer Neuge-
borenenikterus mit indirekter Hyperbili-
rubinämie kann die Diagnose durch einen 
schleichenden Übergang in den cholesta-
tischen Ikterus wie im hier geschilderten 
Fall erschweren. Die klinisch apparente 
Cholestase entwickelt sich häufig erst in 
den ersten Lebenswochen.

Diagnostik
Klinisch imponieren – auch mit einer bis 
zu zwei Wochen dauernden Latenz nach 
der Geburt – der Ikterus, die Stuhlent-
färbung und häufig kräftig gelb bis dun-
kelgelb gefärbter Urin. Eine Stuhlvisite 
durch den Kinderarzt ist deutlich aus-
sagekräftiger als die Anamnese, da ins-
besondere Eltern erster Kinder keine Ver-
gleichsmöglichkeiten haben und acholi-
scher Stuhl nicht als solcher erkannt wird. 
Im Smartphone-Zeitalter ist die Beurtei-
lung der Stuhlfarbe prinzipiell auch durch 
ein Foto möglich, allerdings muss dies-
bezüglich die mögliche Farbverfälschung 
durch die eingebauten digitalen Bild-
bearbeitungsprogramme bedacht werden.

Die in Niedersachsen flächendeckend 
neu eingeführte Stuhlfarbkarte (vgl. 
Abb. 2) unterstützt die Eltern bei der Er-
kennung pathologischer Stuhlfarben.

Bei der syndromalen Form der Gallen-
gangatresie können Herzvitien, Latera-
lisierungsfehlbildungen und eine Zilien-
dyskinesie assoziiert sein. Die Kinder 
wirken im Übrigen in den ersten Lebens-
wochen gesund und zeigen initial ein gu-
tes Gedeihen, was die Diagnose in vielen 
Fällen erschwert. Es besteht allerdings be-
reits nach wenigen Wochen unbehandelter 

Abb. 1: Stuhl in der Windel des 5 Wo-
chen alten Mädchens mit Ikterus pro-
longatus.

FALLBERICHT
Ein 5 Wochen alter Säugling mit Ikterus prolongatus

Ein gut 5 Wochen alter weiblicher Säugling wird aufgrund eines Ikterus prolonga-
tus (über den 14. Lebenstag hinaus bestehender Ikterus) in der Sprechstunde der 
Kinderklinik vorgestellt. Marie (Name geändert) ist das erste Kind gesunder El-
tern, nach unauffälliger Schwangerschaft erfolgte die Geburt spontan am Termin. 
Wegen eines deutlichen Neugeborenenikterus erfolgten am 3., 4. und 5. Lebens-
tag transkutane Bilirubinbestimmungen, ohne dass eine Phototherapie erforder-
lich geworden wäre. 

Im weiteren Verlauf sei der Ikterus zunächst rückläufig gewesen, habe dann farb-
lich etwas changiert und den Orangeton verloren, was insgesamt der Besserung 
des Befundes zugeschrieben wurde. Bei der U3 im Alter von gut 3 Wochen wurde 
ein Ikterus prolongatus dokumentiert, optisch als rückläufig wahrgenommen. Bei 
klinisch unauffälligem, voll gestilltem Neugeborenen und guter Gewichtszunah-
me wurde auf weitere Diagnostik verzichtet. Der Stuhlgang wurde von der Mut-
ter zu dem Zeitpunkt rückblickend als 
lehmfarben beschrieben.

Aktuell stellen die Eltern das Kind vor, 
da sie der weiterhin persistierende Ik-
terus besorgt sowie die Stuhlfarbe zu-
nehmend heller werde. Zudem sei die 
initial gute Gewichtszunahme von ca. 
200 g pro Woche aktuell deutlich rück-
läufig, seit der U3 vor knapp 14 Tagen 
hat Marie lediglich 150 g (75 g pro Wo-
che) zugenommen. 

Bei der Untersuchung ist der 5 Wochen 
alte Säugling in gutem Allgemein- und 
Ernährungszustand, wach und agil. Es 
zeigt sich ein deutlicher Haut- und Skleren ikterus. Der pädiatrisch-internistische 
Untersuchungsbefund ist sonst unauffällig, es finden sich keine Hepatospleno-
megalie, keine sonstigen Auffälligkeiten, keine syndromalen Stigmata. Länge 
56 cm (P 78), Gewicht 4.220 g (P 54), Kopfumfang 37 cm (P 67). 

Die Abbildung zeigt den Blick in die Windel des Kindes. Die Entfärbung des Stuhls 
ist Folge fehlender enteraler Galleausscheidung. Die gelbliche Farbe in der Windel 
kommt durch den für einen Säugling verhältnismäßig dunklen Urin zustande, der 
durch die vermehrte renale Bilirubinausscheidung dunkler gefärbt ist. Verlauf und 
klinischer Befund des Ikterus prolongatus mit eindeutig acho lischem Stuhl spre-
chen für eine neonatale Cholestase; somit muss zeitnah weiterführende Diagnos-
tik eingeleitet und insbesondere die Frage geklärt werden, ob eine Gallengang-
atresie vorliegt.
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Cholestase ein relevanter Vitamin-K-Man-
gel mit der Gefahr von Vitamin-K-Mangel-
Blutungen. Im Verlauf entwickeln die Kin-
der aufgrund der mangelhaften Aufnah-
me kurz- und langkettiger Fettsäuren eine 
Gedeihstörung. Die Eltern berichten über 
eine mangelhafte Gewichtszunahme trotz 
häufigen Trinkens adäquater Milchmen-
gen. Unbehandelt bildet sich über Mona-
te das Vollbild einer biliären Zirrhose mit 
Aszites, portaler Hypertension und Leber-
hautzeichen aus.

Laborchemisch finden sich Zeichen der 
Cholestase mit überwiegend direkter Hy-
perbilirubinämie – hier ist noch einmal die 
Bedeutung einer frühzeitigen Bilirubin-
differenzierung bei Ikterus prolongatus zu 
unterstreichen. Zusätzlich sieht man eine 
Erhöhung von gGT und AP, zudem Zei-
chen der Leberzellschädigung. Die Leber-
syntheseparameter sind in der Regel initi-
al nicht erniedrigt, der durch mangelhaf-
te Resorption der fettlöslichen Vitamine 
entstehende Vitamin-K-Mangel kann aber 
frühzeitig zu einer INR-Erhöhung führen.

Sonographisch lässt sich häufig trotz 
längerer Nüchternphasen keine oder nur 
eine rudimentäre, kaum gefüllte Gal-
lenblase darstellen – eine sonographisch 
unauffällig imponierende Gallenblase 
schließt aber eine Gallengangatresie nicht 
aus.

Eine hepatobiliäre Sequenzszintigra-
phie (HBSS) als nuklearmedizinisches 
Verfahren kann durch Nachweis eines 
radioaktiv markierten Tracers mit Aus-
scheidung in das Gallengangsystem der 
Leber und – bei regulärer Anatomie – in 
der Folge ins Duodenum eine Gallengang-
atresie nahezu ausschließen, der fehlende 
Nachweis einer Galleausscheidung in den 
Darm kann aber auch bei Differenzialdia-
gnosen der Gallengangatresie (z. B. alpha1- 
Antitrypsin-Mangel, progressive familiäre 
intrahepatische Cholestase) vorliegen [6].

Eine endoskopische retrograde Chol-
angiopankreatikographie (ERCP) im frü-
hen Säuglingsalter ist technisch extrem 
anspruchsvoll und die Säuglings-ERCP-
Geräte sind nur in wenigen Zentren dauer-
haft verfügbar. Bei Darstellung eines regu-
lär angelegten Gallenwegssystems kann so 

aber eine Gallengangatresie ausgeschlos-
sen werden [7].

Eine Leberbiopsie zeigt bei der Gallen-
gangatresie typischerweise eine intrahepa-
tische Proliferation der kleinen Gallengän-
ge sowie eine lobuläre Cholestase, wichti-
ge Differenzialdiagnosen können histolo-
gisch ausgeschlossen werden.

Der Goldstandard ist letztendlich die 
offene Cholangiographie, bei der operativ 
eine Sondierung und Kontrastmitteldar-
stellung der extrahepatischen Gallenwege 
angestrebt wird. Aufgrund der Invasivi-
tät der Methode kommt diese vorwiegend 
bei hochgradigem Verdacht und in Bereit-
schaft für eine anschließende operative 
Hepatoportoenterostomie zum Einsatz.

Differenzialdiagnostik
Die neonatale Cholestase kann verschiede-
ne Ursachen haben, die klinisch in vielen 
Fällen nur schwierig von der Gallengang-
atresie zu unterscheiden sind.

Wichtig ist zunächst die Differenzie-
rung, ob eine primär cholestatische Le-
bererkrankung bei noch erhaltener Le-
berfunktion vorliegt, oder ob es sich um 
eine Cholestase im Rahmen eines akuten 
Leberversagens handelt. Bei primärer Cho-
lestase sind die Kinder initial in der Regel 
noch in gutem Allgemeinzustand; Gedeih-
störung und cholestatische Zirrhose ent-
wickeln sich erst im Verlauf von Wochen 
bis Monaten. Beim akuten Leberversagen 

zeigen sich die Kinder in deutlich redu-
ziertem Allgemeinzustand, die Lebersyn-
theseleistung ist beeinträchtigt und häu-
fig sind auch andere Organsysteme betrof-
fen. Ein niedriger Quick-Wert hilft nicht 
immer bei der Differenzierung, da dieser 
auch im Rahmen des Vitamin-K-Mangels 
bei primärer Cholestase auftritt. Um hier 
zu differenzieren, kann eine Einzelfak-
torenanalyse Vitamin-K-abhängiger und 
-unabhängiger Gerinnungsfaktoren (z. B. 
FII und FV) oder eine probatorische intra-
venöse Vitamin-K-Gabe mit kurzfristiger 
Verlaufskontrolle erfolgen.

Wichtige Differenzialdiagnosen im 
Rahmen eines neonatalen Leberversa-
gens mit Cholestase sind eine konnata-
le Herpes-simplex-Infektion, eine GALD 
(„ gestational alloimmune liver disease“, 
früher „neonatale Hämochromatose“) so-
wie metabolische Erkrankungen, wie die 
Tyrosinämie oder Galaktosämie. Diese Er-
krankungen manifestieren sich jedoch zu-
meist früher, führen schnell zur klinischen 
Verschlechterung und sind bei später auf-
tretender Cholestase und stabilem Allge-
meinzustand des Kindes unwahrschein-
lich (Tab. 1).

Eine wichtige Differenzialdiagnose ist 
die neonatale Hepatitis, die sich aufgrund 
der Unreife des Gallenwegssystems häu-
fig ebenfalls mit einer Cholestase mani-
festiert. Häufigste Erreger sind CMV, Par-
voviren, humanes Herpesvirus 6 (HHV-6) 
und Enteroviren. Eine neonatale Herpes-
simplex-Infektion, oft begleitet durch ei-
ne Cholestase, führt in der Regel zu einem 
akuten Leberversagen innerhalb der ersten 
Lebenstage, welches häufig in ein Multi-
organversagen mündet und eine sehr hohe 
Mortalität aufweist. Auch eine bakterielle 
Sepsis kann zu einer Cholestase führen, 
hier präsentieren sich die Kinder in der Re-
gel aber ebenfalls in deutlich schlechterem 
Allgemeinzustand. 

Die Gruppe der progressiven familiären 
intrahepatischen Cholestasen (PFIC) kann 
postnatal ein ähnliches klinisches Bild ver-
ursachen, auch hier kann eine Galleaus-
scheidung in der HBSS fehlen. Wichtiger 
laborchemischer Hinweis ist bei den meis-
ten Formen (PFIC I, II, IV) eine niedrige 

»Nach wenigen 
 Wochen unbehandel-
ter Cholestase muss 
man mit einem rele-
vanten Vitamin- 
K-Mangel rechnen, 
der zu schweren Blu - 
tungen führen kann.«
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Tab. 1: Häufigste Differenzialdiagnosen der neonatalen Cholestase

Erkrankung Klinik Diagnostik Laborbefunde/Genetik

Gallengangatresie   ◾ Acholischer Stuhlgang, ggf. 
Assoziation zu Polysplenie/VCI-
Aplasie, Heterotaxiesyndrome

  ◾ Sonographie: rudimentäre 
Gallen blase, HbSS, ERCP 

  ◾ Leberbiopsie: Gallengangs-
proliferation, Cholangio graphie

  ◾ Überwiegend direkte 
Hyperbilirubin ämie mit Erhöhung 
von gGT und Gallensäuren. 

  ◾ Keine genetische Diagnostik

Infektionen   ◾ Cholestase, Leberzellschädigung,  
je nach Erreger bis hin zum aku-
ten Leberversagen/Multiorgan-
versagen

  ◾ Histologie: Riesenzellhepatitis   ◾ TORCH-Serologie, Virusdirekt-
nachweis aus Blut/Urin/Bläs-
cheninhalt

PFIC (progressive 
 familiäre intrahepatische 
Cholestase)

  ◾ Starker Pruritus, familiäre 
 Häufung, Konsanguinität 

  ◾ PFIC I: zusätzlich Diarrhoen, 
 Gedeihstörung 

  ◾ CAVE: erhöhtes HCC-Risiko!

  ◾ Leberbiopsie mit Immun-
histochemie (PFIC II)

  ◾ Typen I, II, IV, V: niedrige gGT
  ◾ Genetik:

 ◆ PFIC I: ATP8B1
 ◆ PFIC II: ABCB11
 ◆ PFIC III: ABCB4
 ◆ PFIC IV: TJP2
 ◆ PFIC V: MYO5B

Alagille-Syndrom   ◾ Syndromale Facies (breite Stirn, 
 spitzes Kinn), Schmetterlings-
wirbel, Nierenfunktionsstörung, 
Gedeih störung

  ◾ Starker Pruritus

  ◾ Echokardiographie: Periphere 
 Pulmonalstenose, TOF

  ◾ Augenarzt: Posteriores Embryo-
toxon

  ◾ Leberbiopsie: Ductopenie, 
 Gallenwegshypoplasie

  ◾ Hypercholesterinämie
  ◾ Hohe gGT
  ◾ Genetik: JAG1/NOTCH2

alpha-1-Antitrypsin-
Mangel

  ◾ Je nach Phänotyp schnell rever-
sible Cholestase bis zu Leber-
versagen

  ◾ Pulmonale Symptomatik erst im 
 Erwachsenenalter

  ◾ A1-AT-Spiegel irreführend  
(Akute-Phase-Protein)

  ◾ Genotypisierung: PiZZ, PiSZ
  ◾ Schnelltest für Z-Allel

Choledochuszyste   ◾ Intermittierende reversible Cho-
lestase, Stuhlfarbe kann  variieren 

  ◾ Ggf. palpable Resistenz 

  ◾ Sonographie/MRCP
  ◾ CAVE: Differenzialdiagnose: 

 zystische Gallengangatresie!

  ◾ Auch bei reversibler Cholestase 
chirurgische Resektion aufgrund 
von Entartungsrisiko

Gallensäuresynthese-
defekte

  ◾ Konsanguinität der Eltern   ◾ Gallensäuremetabolite im Urin   ◾ Niedrige gGT und Gallensäuren 
trotz Cholestase

Gestational Alloimmune 
Liver Disease (GALD)

  ◾ Dystrophe Neugeborene, akutes 
 Leberversagen, Wiederholungs-
risiko bei folgenden Schwanger-
schaften!

  ◾ MRT: Extrahepatische Hämoside-
rose (Pankreas), Speicheldrüsen-
biopsie

  ◾ Koagulopathie, Hypoglykämien 

Tyrosinämie   ◾ Progrediente Leberinsuffizienz, 
 Nephropathie, Krampfanfälle

  ◾ CAVE: Regelmäßiges Screening 
 wegen hohem HCC-Risiko!

  ◾ NG-Screening
  ◾ Succinylaceton (Urin)
  ◾ Genetik: FAH

Galaktosämie   ◾ Frühzeitige Cholestase, rasch  
progredient zum Leberversagen

  ◾ Augenarzt: Katarakt   ◾ NG-Screening
  ◾ Genetik: GALT

Hypothyreose   ◾ Zunehmende Lethargie, Choles-
tase 

  ◾ CAVE: Zentrale Form nicht in  
NG-Screening erfasst

  ◾ TSH, fT3, fT4

Panhypopituitarismus   ◾ Gedeihstörung, Apathie, Krampf-
anfälle, Genitalauffälligkeiten 

  ◾ Schädelsonographie   ◾ Hypophysenhormone
  ◾ Hypo cortisolismus
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bis normwertige gGT, da hier durch Trans-
porterdefekte bereits intrahepatisch eine 
fehlende Ausscheidung von Gallensäure-
metaboliten in die Canaliculi der Gallen-
wege zur Cholestase führt. Die PFIC III 
(MDR3-Defekt) geht tatsächlich auch mit 
einer gGT-Erhöhung einher. Diese Erkran-
kungen können in erster Linie genetisch 
gesichert werden, die PFIC II lässt sich 
auch immunhistochemisch in einem Le-
berbiopsat nachweisen.

Verschiedene Gallensäuresynthese- und 
-metabolismusdefekte führen ebenfalls zu 
einer Cholestase und dies mög licherweise 
bereits im frühen Säuglingsalter. Auch hier 
ist in vielen Fällen trotz Cholestase die gGT 
nicht erhöht, zudem zeigen sich die Gallen-
säuren im Serum, die im Normalfall bei der 
Cholestase ebenfalls deutlich erhöht sind, 
in der Regel niedrig oder im Normbereich. 
Hier gibt eine Analyse der Gallensäureme-
tabolite aus dem Urin Aufschluss (CAVE: 
Diese kann durch eine Ursodeoxycholsäu-
re-Therapie verfälscht werden), ebenso die 
genetische Untersuchung.

Eine neonatale Cholestase mit niedrig 
normwertigen Serumwerten der gGT und/
oder der Gallensäuren macht eine Gal-
lengangatresie als Ursache sehr unwahr-
scheinlich und sollte immer differenzial-
diagnostisch an die Gruppe der PFIC und 
Gallensäuremetabolismusdefekte denken 
lassen.

Das Alagille-Syndrom geht mit einer 
Gallenwegshypoplasie einher und führt 
auch häufig bereits im Säuglingsalter zu 
einer Cholestase. Eine auffällige Fazies 
mit spitzem Kinn und spitzer Nase, eng 
zusammenstehenden Augen und promi-
nenter Stirn sowie häufige Begleitfehlbil-
dungen (periphere Pulmonalstenose oder 
andere Vitien, Schmetterlingswirbel, 

Abklärungspfad neonatale Cholestase 

Stufendiagnostik neonatale Cholestase

 ◾ Ausführliche Anamnese inkl. Schwangerschaft, körperliche Untersuchung mit Gewicht, Länge, 
Kopfumfang, Stuhlvisite

 ◾ Basis-Labor: Diff-BB, Quick/INR, PTT, AST, ALT, AP, y-GT, Bilirubin dir/ind., Gallensäuren, 
 Albumin, BGA mit Glukose und Laktat, Ammoniak.  
CRP, Ferritin, HSV-/CMV-PCR, Urinstatus, Urinkultur, Blutkultur

 ◾ Basis-Diagnostik: Sonographie Abdomen

 ◾ Erweiterte Labordiagnostik: infektiologische Diagnostik, alpha-1-Genotypisierung, Stoff-
wechseldignostik mit Plasma-Aminosäuren, organische Säuren im Urin, Acylcarnithinprofil, 
Cholesterin mit LDL- und HDL-Differenzierung, Trigylzeride, Gallensäuren, CDG, überlang-
kettige Fettsäuren, Plasmalogene, Pristansäure, Phytansäure, endokrinologische Diagnostik 
mit Nüchtern-Cortisol, TSH, fT4, ggf. Genetik

 ◾ Erweiterte apparative Diagnostik: Sonographie Schädel, EKG, Echokardiographie, Röntgen 
Wirbelsäule, Röntgen-Thorax, Schweißtest, augenärztliche Vorstellung, Ernährungskonsil, 
 hepatobiliäre Sequenzszintigraphie (HBSS), ggf. Leberbiopsie, ggf. ERCP, Cholangiographie in 
Bereitschaft zur KASAI-Operation

Hepatoportoenterostomie  
KASAI

Immunglobulintherapie + 
Austauschtransfusion

Virustatika  
(u. a. Aciclovir, Ganciclovir)

ggf. partielle biliäre 
 Diversions-OP, im Verlauf 
IBAT-Inhibitor-Therapie 
Ent. Nahrung stoppen, 
Spez. Diät,  
NTBC (Tyrosinämie)

Cholsäure,  
UDC

Hormonsubstitution

Stufe

Stufe

Sofortige Bilirubinbestimmung 
mit -differenzierung

Spezifische  
Therapie

GGA fettlösliche Vitamine
(Vitamin K, D, A, E)

Ernährungsoptimierung,
MCT-Nahrung,  

ggf. Enterale Sondierung

ggf. Ursodeoxycholsäure

Pruritustherapie  
(UDC, Rifampicin, Naltrexon,  

Cholestyramin, Phenobarbital)

Leber transplantation

GALD

Infektion

PFIC

Tyrosinämie
Galaktosämie

GS-Synthese-/-Meta-
bolismus-Defekt

Endokrinol.  
Ursachen

Direktes Bilirubin > 1 mg/dl (17 umol/l) 

Ergebnis Neugeborenenscreening (Ausschluss 
 Hypothyreose, Galaktosämie, Tyrosinämie, CF)

Zügige Kontaktaufnahme mit Kindergastroentero-
gin/Kindergastroenterologe

Klinische Beobachtung, Stuhlfarbe, 
DD indirekte Hyperbilirubinämie

Beobachtung, Re-Evaluation spätestens 
3. Lebenswoche

Unspezifische /  
Supportive Therapie

Direktes Bilirubin < 1 mg/dl (17  umol/l) 

Ikterus prolongatus (Ikterus > 14. Lebenstag)

Anamnese (Ernährung, Stuhlfarbe mit Stuhlfarbkarte) 

ja

ja

Einweisung

ja

nicht gestillt u/o entfärbter Stuhl gestillt u/o  entfärbter Stuhl

❶

❶

❷

❷

Abb. 1: Abklärungspfad neonatale Cho-
lestase [13]. GALD: Gestational alloimmu-
ne liver disease, GGA: Gallengangatresie, 
IBAT: Intestinal bile acid transporter, MCT: 
medium chain triglycerides, NTBC: Nit-
rotrifluormethylbenzoylcyclohexandion, 
PFIC: Progressive familiäre intrahepati-
sche Cholestase, GS: Gallensäuren, UDC: 
Ursodeoxycholsäure 
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posteriores Embryotoxon) erleichtern die 
 Diagnosestellung in vielen Fällen. Die Er-
krankung geht mit einer Gedeihstörung 
und Kleinwuchs einher, der sich auch nach 
Lebertransplantation nicht komplett be-
heben lässt.

Ein alpha-1-Antitrypsin-Mangel kann 
ebenfalls eine neonatale Cholestase, auch 
mit Stuhlentfärbung verursachen und ist 
klinisch mitunter nur schwer von der Gal-
lengangatresie zu unterscheiden. Während 
ein alpha-1-Antitrypsin-Spiegel im Serum 
unzuverlässig ist und im Rahmen einer 
Cholestase generell erniedrigt sein kann, 
bringt eine Genotypisierung schnelle Ge-
wissheit und sollte vor Durchführung ei-
ner intraoperativen Cholangiographie vor-
liegen [8]. Während die Cholestase häufig 
reversibel ist, führt sie in seltenen Fällen 
auch zu einer cholestatischen Leberzirrho-
se und kann eine Lebertransplantation er-
forderlich machen.

Des Weiteren kommen endokrine Er-
krankungen als Ursache in Betracht. Ins-
besondere der Hypokortisolismus, häu-
fig im Rahmen eines Panhypopituitaris-

mus, sowie eine Hypothyreose, die in der 
 zentralen Form nicht im Neugeborenen-
screening erfasst wird, sollten ausgeschlos-
sen werden [9].

Die häufigsten metabolischen Erkran-
kungen, die eine neonatale Cholestase und 
häufig rasch progrediente Leberschädi-
gung verursachen können, sind die Galak-
tosämie, die Tyrosinämie und in seltenen 
Fällen auch Harnstoffzyklusdefekte. Auch 
diese Kinder imponieren krank; die Dia-
gnosestellung erfolgt über das Stoffwech-
selscreening bzw. anhand einer deutlichen 
Hyperammonämie. Da hier eine frühzei-
tige Diagnosestellung und Therapie ent-
scheidend für die Prognose sind, sollten 
diese Erkrankungen bei entsprechender 
Klinik und insbesondere bei fehlendem 
Neugeborenenscreening stets berücksich-
tigt werden. 

Die zystische Fibrose kann ebenfalls 
mit einer neonatalen Cholestase einher-
gehen und wird mittlerweile auch zumeist 
im Neugeborenenscreening durch Bestim-
mung des immunreaktiven Trypsinogens 
mit erfasst; dies sollte aber aufgrund der 

separaten Zustimmungspflichtigkeit stets 
überprüft werden.

Ein Abklärungspfad der neonatalen 
Cholestase ist in Abbildung 1 dargstellt.

Therapie der Gallengangatresie
Vor Entwicklung der chirurgischen Be-
handlungsmethoden sind die Kinder mit 
Gallengangatresie in der Regel in den ers-
ten zwei Lebensjahren an einer biliären Le-
berzirrhose verstorben. Im Jahr 1951 entwi-
ckelte der japanische Kinderchirurg Morio 
Kasai das operative Verfahren der Porto-
enterostomie [10]. Intraoperativ wird zu-
nächst eine offene Cholangiographie zur 
Darstellung der extrahepatischen Gallen-
wege angestrebt. Lassen sich diese nicht 
sondieren und lässt sich somit die Gal-
lengangatresie bestätigen, wird nach Ent-
fernen der extrahepatischen Gallenwegs-
rudimente die Leberpforte freigelegt und 
eine seitliche Anastomose zu einer Jeju-
nalschlinge hergestellt. Hierbei wird ein 
direkter Abfluss aus den in der Leberpfor-
te zusammenlaufenden intrahepatischen 
Gallenwegen in den Darm geschaffen. Die 
Jejunalschlinge wird aus der Darmpassage 
ausgeschaltet und in Y-Technik (Y-Roux-
Schlinge) angebracht, um das Risiko von 
Cholangitiden durch aszendierende Keime 
zu minimieren.

Der Erfolg im Sinne einer langfristigen 
Wiederherstellung des Galleflusses ist sehr 
stark vom Zeitpunkt der Kasai-Operati-
on abhängig; eine zügige Diagnosestellung 
der Gallengangatresie ist somit entschei-
dend. Während bei einer Hepatoportoen-
terostomie in den ersten zwei Lebensmo-
naten noch bei mehr als 2/3 der Patienten 
ein Galleabfluss wiederhergestellt werden 
kann, gelingt das ab einem Lebensalter von 
über 3 Monaten nur noch bei 25 % der Pati-
enten [6]. Darüber hinaus sind die Ergeb-
nisse natürlich auch von der Expertise des 
behandelnden Zentrums und der operie-
renden Kinderchirurgen abhängig. Doch 
auch wenn die frühzeitig operativ versorg-
ten Kinder bessere Chancen haben, länger-
fristig mit der eigenen Leber groß werden 
zu können, stellt die Kasai-Operation tat-
sächlich nur in der Minderzahl der Fälle 
eine dauerhaft kurative Therapie dar. Da 

Stuhlfarbenkarte  
als App

Die Stuhlfarbenkarte ist 
seit Beginn des Jahres 
2021 auch als digitale 
App „Leber-Check für 
Babies“ kostenlos für 
Android und Apple ver-
fügbar, bei der ein mit 
dem Smartphone aufge-
nommenes Bild mit der 
Stuhlfarbenkarte vergli-
chen werden kann.

Abb. 2: Stuhlfarbenkarte  
Niedersachsen.
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der entzündlich obliterierende Prozess 
auch vor den intrahepatischen Gallenwe-
gen nicht Halt macht, wird in der Regel im 
Laufe des Lebens der Patienten eine Le-
bertransplantation erforderlich. Im Alter 
von 15 Jahren haben bereits mehr als zwei 
Drittel der Patienten eine Lebertransplan-
tation erhalten.

Eine wichtige Komplikation, die nach-
haltig die Langzeitprognose nach Kasai-
Operation beeinträchtigen kann, ist die in-
fektiöse Cholangitis, die durch die direk-
te Verbindung des Darms zur Leberpforte 
durch aszendierende Bakterien deutlich 
häufiger auftritt. Bei Kindern nach Kasai-
Portoenterostomie mit Fieber ohne Fokus, 
insbesondere bei Anstieg der Cholestase-
parameter, neu auftretendem Pruritus 
oder Stuhlentfärbung muss immer an ei-
ne Cholangitis gedacht werden.

Als Supportivtherapie ist bei den Kin-
dern auf eine Substitution der fettlös lichen 
Vitamine zu achten. Solange die Cholesta-
se fortbesteht, sollten die Spiegel von Vi-
tamin A, D und E sowie der Quickwert 
regelmäßig bestimmt werden; insbeson-
dere Vitamin-K-Mangel-Blutungen sind 
eine gefürchtete und mit hoher Morbidität 
verbundene Komplikation der Cholestase. 

Aber auch der Vitamin-D-Mangel kann 
zu schweren Komplika tionen im Sinne pa-
thologischer Frakturen führen, das Risiko 
ist auch Monate nach Korrektur der Cho-
lestase noch deutlich erhöht und kann ei-
ne zusätzliche Therapie mit Kalzium oder 
Bisphosphonaten erforderlich machen [11]. 

Kinder mit chronischer Lebererkran-
kung haben einen höheren Kalorienbe-
darf als gesunde Kinder, zudem können 
aufgrund des fehlenden Galleflusses kurz- 
und langkettige Fettsäuren kaum resor-
biert werden, sodass auf eine Nahrung 
mit erhöhtem MCT-Fett-Anteil zu achten 
ist (z. B. Heparon JuniorTM), um eine aus-
reichende Versorgung mit Fettsäuren zu 
erreichen. Eine aggressive Ernährungs-
therapie und somit adäquate Versorgung 
mit Nährstoffen ist nicht nur wesentliche 
Voraussetzung für eine adäquate körper-
liche und geistige Entwicklung, sie verbes-
sert auch signifikant das Langzeitergebnis 
nach der Lebertransplantation.

Eine Therapie mit Ursodeoxycholsäu-
re sorgt für eine hydrophilere Zusam-
mensetzung der Galle und kann somit 
den Galleabfluss verbessern. Bei starkem 
cholestatischem Pruritus, der klassischer-
weise bei PFIC und Alagille-Syndrom, aber 

auch bei der Gallengangatresie auftreten 
kann und die Lebensqualität der Patienten 
und ihrer Familien massiv einschränkt, 
gibt es verschiedene Therapieoptionen: 
Während Antihistaminika keine Besse-
rung der Symptomatik hervorrufen, sind 
Urso deoxycholsäure, aber auch Rifampi-
cin (als Enzyminduktor) und Naltrexon in 
der Behandlung des cholestatischen Pru-
ritus in der Regel wirksam. Auch Chole-
styramin kann eingesetzt werden, spielt 
aber aufgrund der komplizierten Verabrei-
chungsregeln und des unangenehmen Ge-
schmacks in der Pädiatrie eine eher unter-
geordnete Rolle, Phenobarbital wird auf-
grund des Nebenwirkungsprofils ebenfalls 
nur noch selten eingesetzt.

Screeningmethoden
Da Eltern entfärbten Stuhlgang nicht un-
bedingt als Warnzeichen erkennen (kön-
nen), ist die Stuhlfarbenkarte ein einfa-
ches, kostengünstiges und effektives In-
strument, um eine möglichst frühzeiti-
ge Diagnose einer neonatalen Cholesta-
se stellen zu können. Diese ist in anderen 
Ländern bereits seit Langem in Gebrauch, 
sie wurde zum Beispiel in Japan bereits in 
den 1990er-Jahren eingeführt. In Nieder-

WEITERER VERLAUF DER IM FALLBERICHT VORGESTELLTEN PATIENTIN
Bei Marie zeigten sich keine syndromalen Stigmata. Es ließ 
sich sonographisch auch nach vierstündiger Nüchternpha-
se keine adäquat gefüllte Gallenblase nachweisen, zudem 
zeigte sich eine Polysplenie. Laborchemisch ergab sich eine  
deutliche Cholestase mit über 90 % direktem Bilirubinan-
teil, erhöhter gGT und erhöhten Gallensäuren sowie Zeichen 
der Leberzellschädigung mit deutlich erhöhten Transami-
nasen. Der Quickwert zeigte sich mit 52 % erniedrigt, stieg 
nach  Vitamin-K-Substitution aber wieder auf 87 % an. Hepa-
totrope Viren ließen sich nicht nachweisen, die Genotypisie-
rung bzgl. eines alpha-1-Antitrypsinmangels ergab einen 
Wildtyp. Echokardiographisch fanden sich keine Auffällig-
keiten, ebensowenig bei der augenärzt lichen Untersuchung. 
Ein Röntgenbild der Wirbelsäule zeigte keine Hinweise für 
Schmetterlingswirbel. Bei einer nach Priming durch Phe-
nobarbital (Förderung der Bilirubinkonjugation) durchge-
führten hepatobiliären Sequenzszintigraphie ließ sich auch 
in der Spätaufnahme keine Ausscheidung von Galle in den 
Darm dokumentieren. In einer ERCP ließen sich trotz Papillo-
tomie keine extrahepatischen Gallengänge sondieren.  

Somit erhärtete sich der Verdacht auf eine Gallengangatre-
sie. Nach fehlender Darstellung der Gallenwege in der intra-
operativen Cholangiographie erfolgte am 42. Lebenstag 
dann die Hepatoportoenterostomie nach Kasai. Postoperativ 
zeigte Marie einen erfreulichen Verlauf, die Cholestasepa-
rameter waren langsam rückläufig und der Stuhlgang zeigte 
sich eine Woche nach der Operation wieder gefärbt. Marie 
erhielt eine Supportivtherapie durch fettlösliche Vitamine, 
Ursodesoxycholsäure, MCT-haltige Säuglingsnahrung sowie 
eine antibiotische Cholangitisprophylaxe. Hierunter zeigte 
sie im Alter von 2 Jahren ein adäquates Gedeihen und eine 
altersentsprechende Entwicklung. Laborchemisch sehen wir 
allerdings weiterhin eine mäßige Erhöhung von Transamina-
sen und gGT sowie sonographisch beginnende Leberumbau-
zeichen.  
Marie befindet sich in regelmäßigen Kontrollen in der pädi-
atrisch-hepatologischen Ambulanz einer Klinik mit Kinderle-
bertransplantationszentrum, um eine mögliche Verschlech-
terung der Situation frühzeitig zu erkennen und ggf. eine 
 Listung zur Lebertransplantation in die Wege zu leiten.
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sachsen sind im Rahmen eines Pilotpro-
jektes durch die Medizinische Hochschule 
Hannover und die Techniker Krankenkas-
se seit Ende 2016 mehr als 200.000 Stuhl-
farbenkarten an alle Geburtskliniken ver-
schickt worden, die in die Vorsorgehefte 
eingelegt werden (Abb. 2) – eine bundes-
weite Ausweitung ist geplant [12]. 
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Wesentliches für die Praxis . . .

 ◾ Im Rahmen der U3 sollte die Stuhlfarbe anhand einer Farbenkarte von den 
 Eltern benannt, besser noch durch den Kinderarzt selbst begutachtet werden.

 ◾ Jeder Icterus prolongatus sollte nach 2 Wochen (ungestilltes Neugeborenes) 
bzw. nach 3 Wochen (gestilltes Neugeborenes) durch eine Bilirubindifferenzie-
rung weiter abgeklärt werden.

 ◾ Gutes Gedeihen und ein klinisch guter Zustand bei einem ikterischen Kind 
schließen eine neonatale Cholestase (insbesondere eine Gallengangatresie) 
nicht aus.

 ◾ Die mangelhafte Resorption fettlöslicher Vitamine im Rahmen der Cholesta-
se kann bereits nach kurzer Zeit zu einem deutlichen Vitamin-K-Mangel führen 
mit der möglichen Folge lebensgefährlicher Blutungen.

 ◾ Jede neonatale Cholestase muss zeitnah in einem spezialisierten Zentrum ab-
geklärt werden; die frühe Diagnosestellung ist bei der Gallengangatresie ent-
scheidend für den Langzeitverlauf nach Hepatoportoenterostomie.

 ◾ Wichtigste Differenzialdiagnosen der neonatalen Cholestase sind neben der 
Gallengangatresie Infektionen, das Alagillesyndrom, die progressive familiäre 
intrahepatische Cholestase (PFIC), der alpha-1-Antitrypsinmangel, die CF so-
wie metabolische und endokrinologische Erkrankungen.

 ◾ Die weitere stufenweise Diagnostik erfolgt durch eine Sonographie (Gallen-
blasenrudiment bei der Gallengangatresie), hepatobiliäre Sequenzszinti-
graphie (ggf. fehlende Darstellung der Gallenausscheidung), ERCP (direkte 
Gallenwegs darstellung), Leberbiopsie sowie offene Cholangiographie.

 ◾ Die Therapie der Gallengangatresie erfolgt durch eine Hepatoportoenterosto-
mie nach Kasai, die den Galleabfluss in den Darm wiederherstellen soll.

 ◾ Nach der Hepatoenterostomie müssen die Kinder weiter in einem pädiatri-
schen Lebertransplantationszentrum angebunden werden, da die Mehrzahl 
der Patienten bereits im Kindesalter eine Lebertransplantation benötigt.

 ◾ Eine wesentliche Komplikation nach der Kasai-Operation ist die Cholangitis, 
die sich durch Fieber ohne sonstigen Fokus, Pruritus, ggf. Ikterus und Stuhlent-
färbung bemerkbar macht und frühzeitig iv-antibiotisch behandelt werden 
muss.
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FRAGEN ZUR ZERTIFIZIERTEN FORTBILDUNG 

Bitte jeweils nur eine Antwort  
ankreuzen.

1. Welche Aussage ist richtig?  
Ein Ikterus prolongatus neonatorum… 

a. ist immer ein Zeichen für eine Leberer
krankung. 

b. sollte bei Persistenz Anlass zu einer Blut
entnahme mit Bilirubindifferenzierung 
geben.

c. kann bei gefärbtem Stuhl als harmlos klas
sifiziert werden.

d. bedarf bei gutem Allgemeinzustand des 
Kindes keiner weiteren Abklärung.

e. spricht nicht für eine Lebererkrankung, 
wenn er erst nach dem 7. Lebenstag auf
getreten ist.

2. Welche Aussage ist falsch?
a. Die Stuhlfarbe des Neugeborenen sollte 

im Rahmen der U3 immer thematisiert 
werden.

b. Eine Stuhlfarbkarte hilft den Eltern in Nie
dersachsen, pathologische Stuhlfarben ih
res Neugeborenen frühzeitig als Warn
symptom zu erkennen.

c. Die Beimengung von Urin kann acholi
schen Stuhl gelblich gefärbt erscheinen 
lassen.

d. Eine Fotodokumentation durch die El
tern kann die Stuhlvisite sicher ersetzen.

e. Gerade Erstlingseltern empfinden eine 
helle Stuhlfarbe ihres Kindes nicht zwin
gend als pathologisch.

3. Welche Aussage ist richtig?  
Die neonatale Cholestase … 

a. kann nur durch eine Fehlanlage oder Ob
struktion der Gallenwege entstehen.

b. geht in der Regel mit einer sonographisch 
gut darstellbaren intrahepatischen Gallen
wegserweiterung einher.

c. ist ein Symptom verschiedener heredi
tärer, metabolischer und infektiöser Er
krankungen.

d. kann bei erhaltener Lebersyntheseleistung 
im Rahmen der nächsten UUntersuchung 
verlaufskontrolliert werden

e. geht häufig mit einem VitaminB12Man
gel einher.

4. Welche Aussage zur Differenzialdiag-
nostik der neonatalen Cholestase ist 
falsch?

a. Das AlagilleSyndrom, die PFIC sowie der 
a1ATMangel sind wichtige Differenzial
diagnosen der Gallengangatresie.

b. Hepatitis A, B und CViren sind die häu
figsten viralen Erreger einer neonatalen 
Hepatitis mit konsekutiver Cholestase.

c. Eine fehlende Galleausscheidung in der 
HBSS kann auch durch einen a1AtMan
gel oder eine PFIC verursacht werden.

d. Eine gGTnegative Cholestase macht eine 
Gallengangatresie unwahrscheinlich und 
sollte an eine PFIC bzw. Gallesäuremeta
bolismusdefekte denken lassen.

e. Die ERCP im Säuglingsalter ist eine hilfrei
che Untersuchung zum Ausschluss einer 
Gallengangatresie, kann diese Diagnose 
aber nicht sichern.

5. Welche Aussage ist falsch:  
Die Gallengangatresie …

a. ist die häufigste Ursache der neonatalen 
Cholestase.

b. ist die häufigste Ursache für eine Leber
transplantation im Kindesalter.

c. lässt sich primär genetisch diagnostizieren.
d. führt unbehandelt zum Tod durch eine 

cholestatische Leberzirrhose.
e. zeigt keine familiäre Häufung.

6. Welche Aussage ist richtig? Die Hepa-
toportoenterostomie nach Kasai …

a. sollte nicht ohne vorherige intraoperative 
Cholangiographie erfolgen.

b. hat unabhängig vom Alter des Patienten 
bei Durchführung ungefähr gleiche Er
folgsaussichten.

c. führt bei korrekter Durchführung nicht zu 
einem erhöhten Cholangitisrisiko.

d. verhindert bei ca. 90 % der Patienten die 
Notwendigkeit einer Lebertransplantation.

e. muss nur bei zu spät diagnostizierten Pa
tienten mit Gallengangatresie erfolgen.

7. Welche Aussage ist richtig?  
Der Pruritus bei einer cholestati-
schen Lebererkrankung…

a. beeinträchtigt die Lebensqualität der Pa
tienten zumeist kaum.

b. kann wirksam durch Antihistaminika be
handelt werden.

c. tritt bei gGTnegativer Cholestase (z. B. 
PFIC I, II, IV) nicht auf.

d. kann wirksam durch Rifaximin behan
delt werden.

e. kann wirksam durch Rifampicin behan
delt werden.

8. Welche Aussage zur Supportivthera-
pie bei neonataler Cholestase trifft 
zu? 

a. Es kann bereits nach kurzer Zeit ein rele
vanter VitaminKMangel mit der Gefahr 
schwerer Blutungsereignisse auftreten.

b. Eine VitaminSubstitution ist nur in Aus
nahmefällen erforderlich.

c. Aufgrund der fehlenden Galleausschei
dung in den Darm kommt es zu einer ver
minderten Kohlenhydrataufnahme.

d. Die begleitende Gedeihstörung lässt sich 
ohne Lebertransplantation diätetisch nicht 
behandeln.

e. Die Patienten profitieren häufig von ei
ner Diät mit erhöhtem Anteil langketti
ger Fettsäuren.

9. Welche Aussagen zum diagnosti-
schen Vorgehen bei neonataler Cho-
lestase trifft zu? 

a. Das Alagillesyndrom geht als einzige cho
lestastische Lebererkrankung zumeist mit 
einem Hochwuchs einher.

b. Die Gruppe der progressiven familiären 
intrahepatischen Cholestase (PFIC) sind 
alle an einer gGTnegativen Cholestase 
zu erkennen.

c. Der Quickwert hilft immer bei der Unter
scheidung zwischen einer Cholestase mit 
oder ohne Leberversagen.

d. Bei einem neonatalen Leberversagen mit 
Cholestase ist eine HSVSepsis eine wich
tige Differenzialdiagnose und es sollte bis 
zum Ausschluss mit Aciclovir behandelt 
werden.

e. Bei erhaltener Lebersyntheseleistung kann 
eine neonatale Cholestase ohne Zeitdruck 
abgeklärt werden.

10. Welche diagnostische Methode 
bringt den geringsten Mehrwert in 
der differenzialdiagnostischen Ab-
klärung der neonatalen Cholestase?

a. Genetische Untersuchung 
b. Sonographie des Abdomens
c. Kupfergehaltsbestimmung aus Leber

gewebe
d. Hepatobiliäre Sequenzszintigraphie
e. ERCP

Neonatale Cholestase 
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Kinderärztliche
PraxisSo sichern Sie sich Ihre Fortbildungs-Punkte

Für diese Folge unserer zertifizierten 
Fortbildung werden nach den Fortbil-
dungsrichtlinien der Landesärztekammer 
Rheinland-Pfalz bis zu 3 Fortbildungs-
punkte vergeben, und zwar unter folgen-
den Voraussetzungen:

 ◾ Mindestens 70 % der Fragen wurden 
korrekt beantwortet 
= 2 Punkte

 ◾ Alle 10 Fragen wurden richtig beant-
wortet  
= 3 Punkte

Auf unserem CME-Portal 
www.med-etraining.de 
können Sie u. a. auch die-
sen Beitrag bearbeiten 
und bekommen bei Erfolg 
Ihre Punkte sofort gut-
geschrieben. Alternativ können Sie die-
sen Antwort bogen an folgende Nummer 
 faxen: 0 61 31 / 9 60 70 40. Bei erfolgreicher 
Teilnahme erhalten Sie eine E-Mail mit ei-
nem Link zum Download des Zertifikats. 
Die Teilnahme an dieser CME-Fortbil-
dung ist bis zu ein Jahr nach Erscheinen 
möglich (s. o.).

Für das Freiwillige Fortbildungszerti-
fikat, das viele Ärztekammern anbieten, 
können 150 CME-Punkte in maximal 
3 Jahren erworben werden, u. a. durch ei-
ne strukturierte interaktive Fortbildung. 

Die seit dem 1. 1. 2004 geltende Pflicht-
fortbildung gemäß § 95d SGB V fordert 
250 Punkte innerhalb von 5 Jahren. 

Weitere Informationen erfragen Sie bitte 
bei Ihrer zuständigen Ärztekammer. 

  Ort, Datum

  Unterschrift          

Praxisstempel

Persönliche Daten

  Titel                                           Vorname                                                                 Nachname                    

  Berufsbezeichnung  

  Straße                                                                                                                                                      Hausnummer

  Postleitzahl                                 Ort

  E-Mail              

Einheitliche Fortbildungsnummer (EFN)
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Antwortfeld  (nur eine Antwort pro Frage ankreuzen) 

Hier angegebene personenbezogene Daten, insbesondere Name, Anschrift, E-Mail-Adresse, 
die allein zur Durchführung der CME-Fortbildung notwendig und erforderlich sind, werden 
auf Grundlage gesetzlicher Berechtigungen vom Kirchheim-Verlag erhoben und verarbeitet 
und zur Erfassung der Fortbildungspunkte an die Landesärztekammer Rheinland-Pfalz über-
mittelt.

□  Ich bin damit einverstanden, dass meine Daten gespeichert und der zuständigen Lan-
desärztekammer gemeldet werden und bei mindestens 70 % korrekt beantworteten Fragen 
eine entsprechende Bestätigung an die angegebene Mail-Adresse gemailt wird. Ich versi-
chere, alle Fragen ohne fremde Hilfe beantwortet zu haben. 

Einwilligung in die Datennutzung zur Information über neue Verlagsangebote 

□  Ich willige ein, dass mir der Kirchheim-Verlag per E-Mail-Newsletter Informationen und 
Angebote zu weiteren Verlagsprodukten (Bücher, Zeitschriften, Medienangebote, Veranstal-
tungen) zum Zwecke der Information übersendet. Diese Einwilligung wird bei unseren aus-
führenden Dienstleistern dokumentiert (Cover Services GmbH bzw. Stuttgarter Verlagskon-
tor SVK GmbH).

Sie können diese Einwilligung jederzeit mit Wirkung für die Zukunft abändern oder gänzlich 
widerrufen. Sie können den Widerruf entweder postalisch (Kirchheim-Verlag, Wilhelm-Theo-
dor-Römheld-Straße 14, 55130 Mainz) oder per E-Mail (info@kirchheim-verlag.de) übermit-
teln.

ANTWORTBOGEN: Neonatale Cholestase (gültig bis 20.03.2023)


