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> Mutter:

» Schwangerschaft:

> Geburt:

> Kind

Klinikum Memmingen
Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

19:17 (Samstag)

31 jahrig Il grav. |l para

unauffallig
Positiv auf B Streptokokken im Abstrich bei der Mutter
1 X Gabe von Ampicillin

39 + 3/7 SSW
Spontanpartus aus Schadellage

GG: 3640 gr (60P) Lange: 56 cm (95 P) KU: 35,5 cm (50 P)
APGAR: 10-10-10

Nabelarterien pH: 7,39

Blasensprung: 1 h vor Geburt

Uberwachung im Kinderzimmer
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@o Perinatalzentrum Allgdu Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

S.P. ¥ 13.07.2019 19:17 (Samstag)
Verlauf:

» Sa 13.07.2019 19:17 — ca 22:00 - im KreiRsaal
- Laborbestimmung Infektparameter

ab 22:00 - im Kinderzimmer der Gynakologie
- Uberwachung nach Infektionsschema
- Beginn mit oraler Ernahrung MM

» S0 14.07.2019 gegen 09:00 - Gyn - Sw im Kinderzimmer: Info an Kinderarzt
- schmutzig, graues Hautkolorit und Erbrechen
- Kinderarzt: Ubernahmen auf die
Neugeborenenstation

09:45 - Aufnahme auf der Neo - station

10:30 - DTI Anlage und Beginn mit
Antibiotikatherapie (Ampicillin + Tobramycin)

12:30 - leicht anstoRende Atmung

14:00 - grau, zentralisiert, Berihrungsempfindlichkeit

anstoflende Atmung == |nfo Intensivarzt
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S.P. *13.07.2019 ,
@oPennataumrum Allgéu 19:17 (Samstag) Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Verlauf ersten 15 Lebensstunden
Spucken, Erbrechen,

graues Hautkolorit

13.07.2019 14.07.2019
19:17 » Verlegung Kinderzimmer 09:00
Spontanpartus > graler Nahrungsaufbau mit MM Info Kinderarzt
l » Uberwachung nach Infektionsschema l
. . . . . Aufnahme
KreiBsaal I ﬂ Kinderzimmer Gynékologie Neo-station I
13.07.2019  13.07.2019 14.07.2019
19:55 22:00 24:00 09:45
Hb ¢a 16,6 15,7
pH 7,32
CO2 mmHg 4

Be mmol/L
Laktat mmol/L
CRP mg/L <0,7

IL-6 pg/mL 1,97
Leuk. Tsd/uL 17,2

Klinikum Memmingen — Bismarckstralle 23 — 87700 Memmingen — www.klinikum-memmingen.de



S.P. *13.07.2019

O, i ; . Iinikum Memmingen
@ e Perinatalzentrum Allgéu 19:17 (Samstag) (hrkankenhaus der 9 "
VerIan Lebensstunde 15 — 25 (Sonntag) Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen
Diagnostik Sono, ECHO, Ro, Stoffwechseldiagnostik
Therapie NAK, NVK _
Volumen, EK, FFP, Pufferung, Katecholamine
Ampicillin Nahrungskarenz
+ Tobramycin Prostaglandin E 1, Natriumbenzoat

l 3 pg/dL
Hb g 16,1 @)@

pH 7,27 @ 6,84
CO2 mmHg 42,6 Info Kinderarzt 25 15,6
Be mmol/L -7,4 Klinischen (-31,7)32,2
Laktat mmoi/L 6,5 Verschlechterung 8

CRP mgn 5,6 Neo-schwester

IL-6 pgm. 7,8 Mmachtsich
Leuk. Tsd/ul 28,5 lSOrge“ 30,6

| | I I i i 1 I I | |

10:00 11:00 12:00 13:00 14:00 15:00 16:00 17:00 18:00  19:00 20:00
14.07.2019 Neo Station —) ==) Neo Intensivstation
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der

VerIan Lebensstunde 15 — 25 (Sonntag) Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Zielfiihrende pathologische Befunde
Innerhalbvon 5 h

14.07.2019 Klinik
10:09 15:15
) > Pulmonal stabil
Hb ga 16,1 8,8 | Andmie > Blutdruck stabil
pH 7,27 6,75 1 - > Sa0:2 stabil
CO2 mmHg 42,6 25 Metabolische » Keine Hypoglykdmie
HCOs mmot 195 3,6 § = Laktatarid
Be oL 7.4 317 I aktatazidose

Laktat mmol/L 6,5 27 1 -
BZ mga. 147 262

NH3 ug/dL Hyperammonimie

CRP me/L 56 < 250 pg/dl erste Lebenswoche normal
&/ ! 4,1 > 350 pg/dl schwere Erhéhung
IL-6 pg/mL 7,8

Leuk. Tsd/uL 28,5 30,6
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@o Perinatalzentrum Allgdu S.P. * 13.07.2019 IL(eLir[‘ril:kgmauﬂgmmingen
Verlauf Lebensstunde 15 — 25 (Sonntag) i Memilans-Universiat Mincher
Zielfiihrende pathologische Befunde Differentialdiagnose Diagnostik

Innerhalbvon 5 h
14.07.2019 » Infektion (AIS) » Infektparameter
10:09 15:15 » Septischer Schock

Hb g/t 16,1 8,8 | Anamie > Volumenmangelschock

pH 7,27 6,75 1§ » |VH (intraventrikulare Hamorrhagie) » Sono

CO2 mmHg 42,6 25 Metabolische > Hémolyse > Labor

HCO3 mmol/. 19,5 3,6 ! Laktatazidose » Pneumothorax > RO

Be mmo -7,4 31,7 1 > Enterothorax > RO

Laktat mmoi/L 6,5 27 1~ > Herzfehler, Vitium > ECHO

BZ mg/d 147 262 » Stoffwechselerkrankung > Labor

NH3  pg/dt Hyperammoném‘e > Gewebshypoxie > Sono, Doppler

CRP mg/L 516 4)1
IL-6  pg/mL 7,8
Leuk. Tsd/uL 28,5 30,6
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Differentialdiagnose Therapie
> Infektion (AIS) > Antibiotikagabe
> Septischer Schock > Volumen, EK, FFP, Katecholamine
» Volumenmangelschock > Volumen, EK, FFP

» Pneumothorax

» Enterothorax

> IVH (Intraventrikuldare Himorrahagie)
» Hamolyse

Herzfehler, Vitium » Prostaglandin E 1
Stoffwechselerkrankun » Nahrungskarenz, adaquate Energiezufuhr, Pufferung,

Anabolisierung der Stoffwechsellage, Natriumbenzoat

QGewebshypo@' > Kreislauftherapie
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@oPennata{zentrum Allgéu S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Herzfehler, Vitium
Kardiovasculdre Notfalle im Neugeborenenalter

Herzfehler mit ductusabhangiger Herzfehler mit ductusabhangiger

Systemperfusion Lungenperfusion
Atiologie: = kritischer valvuldrer Aortenstenose, == Pulmonalatresie
= hypoplastischem Linksherz, == kritische valvulire Pulmonalstenose des NG
= unterbrochenem Aortenbogen, == Extremformen der Fallot-Tetralogie (ToF mit f

= hochgradiger priduktaler Aortenisthmusstenose. == hypoplastisches Rechtsherz/Trikuspidalatresie

Klinik: Leitsymptom in der 1. ( oder 2.)Lebenswoche
» Schock » Zentrale Zyanose
» blass, graues Hautkolorit > Herzinsuffizienz (Tachydyspnoe)
» Acidose » Acidose

Therapie: Prostaglandin E (PGE1 oder PGE2) 50 (100) ng/Kg/min
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@oPennataumrum Allgéu S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Stoffwechselerkrankung

Notfall angeborener Stoffwechselerkrankung

Metabolische Leitsymptome:

»Hyperammondmie
» Laktatazidose
» Hypoglykdamie
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Stoffwechselerkrankung

Notfall angeborener Stoffwechselerkrankung

Hvpoerammonamie NH;-Konzentration: pmol/l = pg/dl x 0,59

NH;-Werte: Neugeborene: gesund <110 umol/l <185 pg/di
krank bis zu 180 pmol/l  bis zu 305 pg/dl

V.a. Stoffwechselerkrankung > 200 pmol/l >340 pg/dl

nach der Neugeborenenperiode 50-80 pmol/l 85-135 pg/dl

V.a. Stoffwechselerkrankung > 100 pmol/l >170 pg/dl

Blutprobe:  ungestaute vendse (oder arterielle) Probe, auf Eis, sofort analysieren
Cave: NH;-Konzentration im Gewebe 1st 10 x hoher als im Blut.
Falsch erhéhte NH;-Werte sind hdufig.
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Stoffwechselerkrankung

Notfall angeborener Stoffwechselerkrankung

Hyperammonamie (NH3 > 200umol/I)

M M ?

Harnstoffzyklusdefekte Organoazidopathien Fettsdureoxidationsstérungen
in 70% der Falle

Differentialdiagnostik > 340 pg/dI

Orotsdure im Urin ja nein nein

(nicht bei allen Harnstoffzyklusdefekten)
Aminosdureprofil auffillig auffillig unauffallig

organische Sduren im Urin unauffallig auffillig auffillig

erhoht leicht erhéht erhéht

Transaminasen

[ Jlaktat | leicht erhaht erhéht leicht erhoht
moglich ausgeprdgt eher nein

Hypoglykdamie nein nein ausgepréigt
Andere Harnstoff kann erniedrigt sein Anionenliicke Erhéhung CK, FFS,
Leukopenie Ketonkérper erniedrigt
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@oPennata{zentrum Allgéu S.P. * 13.07.2019 Klmlkum Memmlngen

Lehrkrankenhaus der

Stoffwechselerkranku ng Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

Notfall angeborener Stoffwechselerkrankung

La ktatazid ose Normwerte: ~ Blut < 2,1 mmol/l (< 19 mg/dl) Lactatkonzentration: mmol/l = mg/dl x 0,11
Liguor < 1.8 mmol/l (< 16 mg/dl)

Blutprobe: ungestaute Vene (Kopf, 1.v. Zugang) oder Arterie, ruhiges Kind
Ursachen Na-Fluorid-Rahrchen
Primare Ursachen Sekundare Ursachen
e Mitochondriopathien * Muskelarbeit, Krampfanfall (Laktat bis 4 - 6 mmols)
— Atmungskettendefekte, e Schwere zentrale/periphere Hypoxie

— Pyruvat-Dehydrogenase-Defekt, ®  Ischamie

— Pyruvatcarboxylase-Defekt, * Schock
e Organoazidopathien, * Sepsis |
» Storung des Biotin-Stoffwechsels, * Her-, Leber-.,.Nlerenversagen o
e Glykogenosen e Renal-tubulare Erkrankung, Hyperchloramie
&

Storungen der Glukoneogenese, Kardiomyopathie
Jede schwere Stoffwechselerkrankung
e Fettsaureoxidationsstorungen (1, 2, 4)
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@oPennata{zentrum Allgéu S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Stoffwechselerkrankung
Notfall angeborener Stoffwechselerkrankung

Laktatazidose

Differenzialdiagnostik bei Laktatazidose

Laktatabfall nach Glukosegabe Glykogenose Typ I, Glukoneogenesedefekt,
Organoazidopathie, Fettséureoxidationsstérung,
Harnstoffzyklusdefekt

Laktatazidose paradoxe Ketonamie Mitochondriopathie (Atmungskettendefekt,

(> 3mmol/l) Pyruvatdehydrogenase-Defekt)

Laktatanstieg nach Glukosegabe Mitochondriopathie (Atmungskettendefekt,
Pyruvatdehydrogenase-Defekt)
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der

StOffWEChSEIEI'kra n ku ng Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Notfall angeborener
Stoffwechselerkrankung

I

Hyperammondmie Laktatazidose Hypoglykdamie
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@o Perinatalzentrum Allgdu

Stoffwechselerkrankung

S.P. *13.07.2019

Klinikum Memmingen
Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Notfall angeborener
Stoffwechselerkrankung

Hyperammondmie

Stoffwechsel-Basisdiagnostik:

Blutgasanalyse mit Elektrolyten, pH, BE

Blutzucker

Laktat

Ammoniak

Urinstix (Ketonkdrper, Urinstatus - restl. Urin asservieren)
Routine-Lab::

B8, CRP, Elektrolyie, Gerinnung, ALAT, ASAT, CK

H

I

Laktatazidose

Hypoglykdmie
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@o Perinatalzentrum Allgdu

Stoffwechselerkrankung

&
S.P. *13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der

Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

Notfall angeborener
Stoffwechselerkrankung

Stoffwechsel-Basisdiagnostik:

Blutgasanalyse mit Elektrolyten, pH, BE

Blutzucker

Laktat

Ammoniak

Urinstix (Ketonkdrper, Urinstatus - restl. Urin asservieren)
Routine-Lab::

B8, CRP, Elektrolyie, Gerinnung, ALAT, ASAT, CK

erweiterte Stoffwechsel-Diagnostik bei Erhdrtung des Verdachtes
auf eine Stoffwechselerkrankung

Acylcarnitinstatus, freies Carnitin im Trockenblut

Aminosduren im Plasma

freie Fettsduren und Ketonkdrper im Serum

organische Sduren im Urin, Orotsdure im Urin

H

I

Hyperammondmie

Laktatazidose

Hypoglykdmie
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@. Perinatalzentrum Allgdu

Stoffwechselerkrankung

S.P.

*13.07.2019

Notfall angeborener
Stoffwechselerkrankung

Stoffwechsel-Basisdiagnostik:

Blutgasanalyse mit Elektrolyten, pH, BE

Blutzucker
Laktat
Ammuoniak

Urinstix (Ketonkdrper, Urinstatus - restl. Urin asservieren)

Routine-Lab:;

B8, CRP, Elektrolyie, Gerinnung, ALAT, ASAT, CK

erweiterte Stoffwechsel-Diagnostik bei Erhdrtung des Verdachtes
auf eine Stoffwechselerkrankung
Acylcarnitinstatus, freies Carnitin im Trockenbiut

Amincsauren im Plasma

freie Fettsduren und Ketonkdrper im Serum
organische Sduren im Urin, Orotsdure im Urin

1

Anlage peripher-venfser Zugang
Anabolisierung des Stoffwechsels: Glukose 10 mg/kg KG/min {150 mi Glukose 10 %/kg KG/d)
altersentsprechende Elektrolytgabe

Stopp der Zufuhr von Protein, Fett, galaktose- und frukosehaltiger Nahrungsmittel

l

Klinikum Memmingen
Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

Hyperammondmie

Laktatazidose

Hypoglykdmie
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@oPennataumrum Allgéu S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der

StOffWEChSEIEI'kra n ku ng Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Notfall angeborener 3. Auflage
Stoffwechselerkrankung

Zschocke/Hoffmann

Vademecum
Metabolicum

Diagnose und Therapie
erblicher Stoffwechselkrankheiten

(¥ Schattauer
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@o Perinatalzentrum Allgau S.P. * 13.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen

Differentialdiagnose

» Infektion (AIS)

» Septischer Schock

» Volumenmangelschock
» Pneumothorax

» Enterothorax

> IVH (Intraventrikulare Hdmorrahagie)
» Hamolyse

Herzfehler, Vitiu
Stoffwechselerkrankun

lGGewebshypoxie > Laktat
> BE
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IL-6 pgm. 7,8 Mmachtsich
Leuk. Tsd/uL 28 5 lSorgen

| [ |

10:00 11:00 12:00 13:00 14:00 15:00 16:00 17:00 18:00  19:00 20:00
14.07.2019 Neo Station —) ==) Neo Intensivstation
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S.P. *13.07.2019

@oPennataumrum Allgau 19:17 (Samstag) IL(eLir[‘ril:kt‘mauﬂgmmingen
VerIan Lebensstunde 15 — 25 (Sonntag) Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen
Diagnostik Sono, ECHO, Ro, Stoffwechseldiagnostik
Therapie NAK, NVK

Volumen, EK, FFP, Pufferung, Katecholamine

Ampicillin Nahrungskarenz

+ Tobramycin Prostaglandin E 1, Natriumbenzoat

l NH3 pg/dL NH3 pg/dL

424 210

Hb ga 16,1 (33)8,3 9,8 10,9
pH 7,27 6,75)6,84 7,27 7,35
CO2 mmHg 42,6 Info Kinderarzt 25 15,6 22,3 22,7
Be mmol/L -7,4 Klinischen -31,7332,2 -16,5 -13,0
Laktat mmoli/L 6,5 Verschlechterung 8 30 24
CRP mg/L 5,6 Neo-schwester 4,1 3,0 3,1
IL-6 pgm. 7,8 Mmachtsich 176
Leuk. Tsd/uL 28,5 lsorge” 30,6 44,2 40,5

| | I I i i 1 I I | |

10:00 11:00 12:00 13:00 14:00 15:00 16:00 17:00 18:00  19:00 20:00
14.07.2019 Neo Station —) ==) Neo Intensivstation
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28. Tagung der Arbeitsgemeinschaft - _
Neonatologie und Intensivmedizin in Franken IL(Ilnlkum Memmingen
o ehrkrankenhaus der
und Schwaben fir Pflegepersonal und Arzte Ludwig-Maximilians-Universitit Miinchen

Reifes Neugeborenes mit schwerer |
metabolischer Acidose '
am zweiten Lebenstag

24. und 25. Januar 2020
5 rHrg! Augsburg, St Ulrich

o v [N P | A . W =

Kinderchirurgischer Verlauf

S
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14.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

I o
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14.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen
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14.07.2019 Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen
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18.07.2019 Second Look | Klinikum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitdt Miinchen




Weiterer Verlauf Klinikkum Memmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

29.07.19 2. Revision bei nicht durchgangigem Darm
=> massiver Verwachsungsbauch, ca. 25 cm Dinndarm reseziert

08.08.19 Verlegung Dr. von Haunersches Kinderspital Miinchen bei persistierender
lleussituation

Dort: Mehrfache Revision bei Darmstenosen und Verwachsungen,
Darmresektion, Rest-Dinndarm ca. 45 cm
V.a. erhebliche Motilitats-und Resorptionsstorung des Darms

PEG-Anlage, Hickman-Anlage

KURZDARM anatomisch und funktionell
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@. Perinatalzentrum Allgdu S.P. * 13.07.2019 Klinikum I\/Iemmingen

Lehrkrankenhaus der
Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen

Diagnosen:

» Eutr. Neugeborenes 39 + 3 SSW (Geb. Gewicht 3640 gr)
» Schwere metabolische Laktatazidose ( pH 6,8)
» Septischer Schock
» Volvolus mit ausgepragter Diinndarmhyopxie
» V.a. Mesenterialinfarkt, nicht bestatigt
e Laparotomie mit Anlage eines Anus praeter 14.07.19
e Revision mit Bridenlésung 18.07.19
e Revision mit ausgepragter Adhasiolyse 29.07.19
O Darmteilresektion (Kurzdarm)
O Anastomisierung und AP Ruckverlagernug
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Zusammenfassung Take Home Massage

» Neugeborene: wenige Stunden konnen entscheidend sein
» Pflegeberichte aufmerksam wirdigen und libergeben
» Starker Laktat und - BE Anstieg: Ischamie, Gewebshypoxie
» Differentialdiagnose und Therapien parallel planen

e Hilfe/Unterstlitzung holen
» Therapien beginnen im Notfall, wenn sie nicht schaden
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O 28. Tagung der Arbeitsgemeinschaft
© e Peitilenun Algis Neonatologie und Intensivmedizin Franken Klinikum Memmingen
Lehrkrankenhaus der

und Schwaben fiir Pflegepersonal und Arzte Ludwig-Maximilians-Universitit Miinchen

Vilen Dk fi e merkiamer
S P s

Ich verlasse mich auf Euch!
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Doppelllumiger Gastrotube

(gastraler und intestinaler Schenkel)
Mit defektem Halteballon

./?

e

[REF] 594815  Ch: 14 mi: H-.O 5ml
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