
    
    

    
    

    

    
    
    
      
    
    dmw - deutsche medizinische wochenschrift


    
    
    
      
    
    140285;130265;140300;140295



    

      

  
    	
          
            DE
          
        
	
          EN
        
	
        
          Home
        
      
	
        Products
        	
            
              Journals
            
          
	
            
              Books
            
          
	
            
              Book Series
            
          


        

      
	
        Service
        	
            
              Library Service
            
          


        

      
	
        Help
      
	
        
          Contact
        
      
	
        
          Portal
        
      


  

  
    
    
      
        DMW
      
    

    

  
    
    
      
        
          Full-text search
        

      

      	Full-text search
	Author Search
	Title Search
	DOI Search
	Metadata Search


    

    
    
    
    
  




  

  
    


  



  	
	
	
	
	
	
        
          Journal
        
        	
                More About This Journal
              
	
                German National License
              


      
	
        
          Authors
        
        	
                DMW Instructions for Authors
              
	
                DMW Manuskript-Manager
              


      
	
          
            Subscription
          
          	
                  Subscription Information & Contacts
                
	
                  Institutional Licensing
                


        
	
        
        
        
          
        
          
            Service
            
          
        
          
        
          
        
          
        
          
        
        	
                Press
              
	
                Reprint
              


      
	
        
        
        
          
        
          
            DMW - DGIM - Gesellschaftsausgaben 2011-2020
            
          
        
          
        
          
        
        	
                Full Text Access to DGIM-Gesellschaftsausgaben for Society Members
              


      





    	
        
        
        
        
        
        
          
          
            
              Not Logged In
            
             
              Login
            
            
              	
                  
                    
                      
                      
                      
                      
                        Username or e-mail address: 
                        
                      

                      
                        Password:
                        
                      

                      
                        
                      

                      Forgot Access Data?
                      
                        Register Now
                      
                      
                        OpenAthens/Shibboleth Login
                      
                    

                  
                


            

          
        
        

        

      
	
        
        
          Shopping Cart
        
        









        
        
      


  

  
    
      
    

    
    
      
    
    
    
    
    
    
    
    
    
      
        
          
        

      
    
  




      

      

      
        




  



  

  
    
    
      
      
    

    
    
      
        
          
          
          
          
            Year (Archive)
            
              
                
                  1962
                

              

              	
                      
                      
                      
                      
                        2024
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2023
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2022
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2021
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2020
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2019
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2018
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2017
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2016
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2015
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2014
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2013
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2012
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2011
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2010
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2009
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2008
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2007
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2006
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2005
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2004
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2003
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2002
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2001
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2000
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1999
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1998
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1997
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1996
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1995
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1994
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1993
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1992
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1991
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1990
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1989
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1988
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1987
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1986
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1985
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1984
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1983
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1982
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1981
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1980
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1979
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1978
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1977
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1976
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1975
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1974
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1973
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1972
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1971
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1970
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1969
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1968
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1967
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1966
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1965
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1964
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1963
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1962
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1961
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1960
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1959
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1958
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1957
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1956
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1955
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1954
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1953
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1952
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1951
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1950
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1949
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1948
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1947
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1946
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1944
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1943
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1942
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1941
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1940
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1939
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1938
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1937
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1936
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1935
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1934
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1933
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1932
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1931
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1930
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1929
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1928
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1927
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1926
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1925
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1924
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1923
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1922
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1921
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1920
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1919
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1918
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1917
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1916
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1915
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1914
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1913
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1912
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1911
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1910
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1909
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1908
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1907
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1906
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1905
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1904
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1903
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1902
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1901
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1900
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1899
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1898
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1897
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1896
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1895
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1894
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1893
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1892
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1891
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1890
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1889
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1888
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1887
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1886
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1885
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1884
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1883
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1882
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1881
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1880
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1879
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1878
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1877
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1876
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1875
                      
                    


            

          

          
          
          
            Issues
            

          

        


        	
                Table of Contents
              
	
            
              
                Current Issue
              
            
          
	
              
                Free Sample Issue (01/02/2024)
              
            


      
    

    
    
      

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



    
    
    

    

    

    
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
          
            
          
          
          
        
      
    
      
    
      
        
          
  
          
            
          
  
          
            
              
              
                DMW Walter Siegenthaler Award
              
            

            
              	
                      
                        

                        
                          Drug Prescribing for Patients with Chronic Kidney Disease in General Practice: a Cross-Sectional Study
                        

                       
                      
                    


            

          

        
      
    
      
        
          
            
              Related Journals
            

            
              	
                      
                        

                        
                          Kardiologie up2date
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Gastroenterologie up2date
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Endoscopy
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Endoskopie heute
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Zeitschrift für Gastroenterologie
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Ernährung & Medizin
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          TumorDiagnostik & Therapie
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Hormone and Metabolic Research
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Experimental and Clinical Endocrinology & Diabetes
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Aktuelle Rheumatologie
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Pneumologie
                        

                      
                    


            

          

        
      
    
      
        
          
            
              Related Books
            

            
              	
                      
                        

                        
                          Innere Medizin: Allgemein
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Dermatologie / Allergologie
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Innere Medizin: Gastroenterologie
                        

                      
                    


            

          

        
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
  

    
  

  
  
  






  
  

  
    

  
  
    
      
      
    
    
      
      
    
  



    


  

    

    
      
    
      
    
      
    
      
        
          
        
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    

    
    
    

    
      
        
          Subscribe to RSS

          Please copy the URL and add it into your RSS Feed Reader.

          
          https://www.thieme-connect.de/rss/thieme/en/10.1055-s-00000011.xml
        

      

    

    

    

    
      
        
      
    

    
      
        
      

      
        
      

      
        
          Share / Bookmark

          Facebook
          X
          Linkedin
          Weibo
        

      

    

    
      
    

    

    
      
          
              
          
      
    

    

    

    
      
        
        
          
          
          
        
      
    
  


  
    
      
        
          
            
              Download PDF
            
          
        
      

      
        
          
            
          
        
      

    

  

  

  
  
    
  
  




    
    
Dtsch Med Wochenschr 1962; 87(48): 2479-2481
DOI: 10.1055/s-0028-1114116



© Georg Thieme Verlag, Stuttgart
Die Ahorn-Sirup-Krankheit

Maple-syrup diseaseWilli Müller, Kurt Schreier

	Universitäts-Kinderklinik Heidelberg (Direktor: Prof. Dr. Ph. Bamberger)





Further Information


Publication History

Publication Date:
16 April 2009 (online)










Also available at





	
Abstract

	
PDF (120 kb)




 




PDF Download Buy Article Permissions and Reprints






        
Zusammenfassung

        
Ein Säugling, welcher durch Bewegungsarmut, Fehlen des Moroschen Umklammerungsversuches und Nahrungsverweigerung auffiel, entleerte einen nach Suppenwürze riechenden Urin, welcher die Diagnose einer Ahorn-Sirup-Krankheit nahelegte. Die biochemische Untersuchung bestätigte den rezessiv erblichen Mangel an Verzweigtkettenaminosäurendecarboxylase. Eine Schwester starb mit den gleichen klinischen Erscheinungen am 10. Lebenstag. Die Untersuchung der leiblichen Angehörigen führte zur Auffindung mehrerer offenbar heterozygoter Anomalieträger. Das Krankheitsbild und die biochemischen Befunde werden kurz beschrieben.


      
        
Summary

        
An infant who had poverty of spontaneous movements, absent More reflex and defused feeds, excreted urine which smelled strongly of soup-spices. Biochemical tests confirmed marked deficiency of branched-chain amino-acid decarboxylase. A sister had died with the same clinical picture 10 days after birth. Examination of other members of the family discovered several heterozygous carriers of the anomaly. Clinical and biochemical features of the disease are briefly discussed.


      
        
Resumen

        

          
La enfermedad de jarabe del arce
        



        
Un lactante, que llamaba la atención por la pobreza motora, falta del reflejo de agarrar de Moro y recusación de alimentos, evacuó una orina que olía a condimento sopero, motivando el diagnóstico de enfermedad de jarabe del arce. El análisis bioquímico confirmó la deficiencia recesivamente considerable de aminoácidodecarboxilasa de cadena ramificada. Una hermana murió en el 10° dia de vida con iguales manifestaciones clínicas. La exploración de los familiares carnales condujo al hallazgo de varios portadores de la anomalía, por lo visto heterocigotes. Se describen brevemente el cuadro patológico y los hallazgos bioquímicos.
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