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EINLEITUNG, DIAGNOSE HAMOPHILIE

EINLEITUNG

Wenn ein Kind mit einem medizi-
nischen Problem - hier mit einer
Hamophilie - in die Krippe, den Kinder-
garten oder in die Schule kommt, stel-
len sich viele Fragen. Diese Broschtire
soll lhnen die Moglichkeit geben, sich
vorab mit diesen Fragen auseinander-
zusetzen, und lhnen Angste nehmen.

Vorweggenommen, die Hamophilie,
also die »Bluterkrankheit«, wie der
Volksmund sagt, ist eine chronische
Erkrankung. Jungen mit einer Hamo-
philie - und es sind fast ausschliel3lich
Jungen betroffen - sind in erster Linie
ganz normal entwickelte Kinder. Sie
unterscheiden sich von ihren Altersge-
nossen nur durch ihre gestorte Blutge-
rinnung. Diese Blutungsneigung lasst
sich aber heutzutage dank moderner
Medizin meist gut behandeln.

Kinder mit einer Blutungsneigung ha-
ben heute ein fast normales Leben.
Dazu tragt das Erleben mit Gleichaltri-
gen in Krippe, Kindergarten und Schu-
le wesentlich bei. Wenn Sie nach dem
Lesen dieser Broschiire noch Zweifel
oder Fragen haben, ob das Kind bei Ih-
nen in der Einrichtung aufgenommen
werden kann, dann sprechen Sie bitte
mit den Eltern und den behandelnden
Arzten des betroffenen Kindes.

DIAGNOSE HAMOPHILIE

Hémophilie ist eine Erbkrankheit
und somit nicht ansteckend. Durch
eine Veranderung auf dem X-Chromo-
som wird zu wenig Gerinnungsfaktor
gebildet. Daher kommen Blutungen
nicht in der gewohnten Zeit zum Still-
stand. »Blaue Flecke« (Hamatome)
werden unverhaltnismaRig grof3 und
zahlreich. Die Wundheilung kann ver-
zogert sein.

Betroffen sind fast ausschlieBlich Jun-
gen, erkrankte Madchen sind sehr sel-
ten.

Fast immer ist nur einer von circa 13
Gerinnungsfaktoren betroffen. Bei der
so genannten Hamophilie A ist es der
Gerinnungsfaktor VIII (acht), bei der
Hamophilie B der Gerinnungsfaktor IX
(neun).

Aul3er den fur die Hdmophilien verant-
wortlichen Gerinnungsfaktoren VIII
und IX kdnnen auch noch andere Ge-
rinnungsfaktoren gestort sein. In sol-
chen Fallen sind Jungen wie Madchen
gleich haufig betroffen. Der bekann-
teste dieser Defekte ist das so genann-
te von Willebrand-Syndrom, eine sehr
haufige und meist leichte Blutungsnei-

gung.
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MERKMALE DER HAMOPHILIE

ie sich eine Hamophilie bemerk-

bar macht, hangt vor allem vom
Schweregrad des Gerinnungsdefektes
und dem betroffenen Gerinnungsfak-
tor ab. Da die meisten Kinder mit kli-
nischen Auffalligkeiten im Alltag eine
Lechte” Hamophilie, also einen Faktor
VIIl- oder Faktor IX-Mangel haben, be-
ziehen wir uns im Folgenden auf diese
Erkrankungen. Ist das Kind von einem
anderen Defekt betroffen, dann sind
die Empfehlungen ahnlich, Besonder-
heiten sollten aber besprochen werden.

Man unterscheidet leichte Formen von
mittelschweren und schweren For-
men. Die normale Aktivitat eines Ge-
rinnungsfaktors liegt je nach betrof-
fenem Gerinnungsfaktor zwischen 50
und Uber 100%.

Bei der milden Verlaufsform kdnnen
die Betroffenen noch eine gewisse
Menge (5 bis 50 Prozent der Norm)
Gerinnungsfaktor bilden. Sie fallen im
Alltag kaum auf. Lediglich bei ausge-
pragten Verletzungen sowie bei Ope-
rationen kann es zu verstarkten Blu-
tungen kommen.

Bei der mittelschweren Hamophilie
kann zwischen einem und funf Prozent
der normalen Menge an Gerinnungs-
faktor gebildet werden, bei der schwe-
ren Hamophilie in der Regel kaum
oder kein Gerinnungsfaktor. Hier kann
es auch bei leichteren Verletzungen zu

Blutungen kommen. Manchmal ist gar
nicht richtig klar, weswegen es zu einer
Blutung gekommen ist (,Spontanblu-
tung”). Dank der heute Ublichen Dau-
erprophylaxe (siehe Kapitel ,Behand-
lung von Blutungsneigungen” ab S. 8)
verhalten sich jedoch die schweren
und mittelschweren Hamophiliefor-
men wie eine milde Hamophilie, das
bedeutet, dass es in aller Regel ohne
Verletzung nicht zu Blutungen kommt.

Typische Probleme sind:

«vermehrtes Auftreten von blauen
Flecken, vor allem an Armen, Bei-
nen und am Rumpf

* schmerzhafte Einblutungen in Ge-
lenke, die zu dauerhaften Spatfolgen
fuhren koénnen, wobei besonders
die Sprunggelenke, die Knie- und die
Ellenbogengelenke betroffen sind

» verstarktes Nasenbluten

* beim Zahnwechsel gelegentlich star-
kere Nachblutungen

« Einblutungen in die Muskulatur oder
das Fettgewebe

« eventuell blutiger Urin (rétlich/braun)
*sehr selten so genannte »Innere

Blutungen«, wie zum Beispiel in den
Magen
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MERKMALE DER HAMOPHILIE

* nach Sturzen auf den Kopf kénnen
(wie bei jedem Kind) Gehirnblutun-
gen auftreten

Bei oberflachlichen Schnittverletzun-
gen und Schirfwunden kommt die
Blutung entgegen der landlaufigen
Meinung haufig von selbst zum Still-
stand, wie bei jedem Menschen hilft
ein Druckverband.

Auch beim von Willebrand-Syndrom
hangt die Blutungsneigung vom
Schweregrad ab. Im Allgemeinen ver-
|auft es milder, geht haufiger mit Na-
sen- oder Mundschleimhautblutungen
einher und verursacht kaum Gelenk-
blutungen. Bei Madchen kann die
Menstruation erheblich verstarkt sein.
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BEHANDLUNG VON BLUTUNGSNEIGUNGEN

eit vielen Jahren ist es moglich, den

fehlenden Gerinnungsfaktor zu
ersetzen und intravends zu verabrei-
chen (Substitution). Unmittelbar nach
der Injektion steigt der Faktorenspie-
gel im Blut des Patienten an, das heif3t
die Wirkung tritt sehr schnell ein.

Patienten mit einer schweren Gerin-
nungsstorung werden meistens pro-
phylaktisch behandelt (,Dauerpro-
phylaxe”). Das bedeutet in der Regel,
dass die Kinder ein- oder auch mehr-
mals pro Woche den fehlenden Ge-

rinnungsfaktor von ihren Eltern oder
einem Arzt in eine Vene gespritzt be-
kommen. Viele groRere Kinder (etwa
ab dem zehnten Lebensjahr) kdnnen
sich auch bereits selbst spritzen. Zu-
nehmend werden Kinder auch mit Me-
dikamenten behandelt, die unter die
Haut gespritzt werden koénnen, und
haben dadurch einen gleichmaBligen
Schutz.

In jedem Fall ist bei schweren Blutun-
gen eine zusatzliche Behandlung er-
forderlich, die durch die Eltern oder

% AR |
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ggfs. einen Arzt erfolgt. Die Eltern und
auch die behandelnden Arzte werden
Sie hier im Fall der Falle genau bera-
ten. Unserer Erfahrung nach sind sol-
che Ereignisse bei Kindern mit Dauer-
prophylaxe sehr selten.

Durch die Prophylaxe - egal ob mit Ge-
rinnungsfaktoren oder neueren Medi-
kamenten - ist es mdglich, eine schwe-
re Hamophilie in eine leichte bis mit-
telschwere zu verwandeln, mit der im
Alltag wesentlich weniger und leichte-
re Blutungen auftreten.
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LEBEN MIT HAMOPHILIE

it Hdmophilie ist ein normales Le-

ben mit geringen Einschrankungen
im Alltag moglich. Die Lebensqualitat
von Kindern mit Hamophilie zeigte sich
in Studien dazu kaum eingeschrankt.
Eine Verblutungsgefahr bei Verletzun-
gen besteht heutzutage praktisch nicht
mehr. Man rechnet mit einer normalen
Lebenserwartung des Hamophilen.

Ein Kind mit einer Hamophilie oder
einer anderen Form einer Blutgerin-
nungsstérung verhalt sich wie jedes
andere Kind. Es hat auch unterschied-
liche Interessen, Begabungen, Stim-
mungen und Gemutslagen, unabhan-
gig von der Erkrankung.

Gelegentlich kommt es allerdings auch
vor, dass ein Kind infolge einer Blutung
in seiner Bewegungsfahigkeit - meist
vorlUbergehend - eingeschrankt ist.

Da sie die Hamophilie ihr ganzes bis-
heriges Leben begleitet hat, sind die
Kinder schon frih Experten, was ihre
Blutungsgefahrdung betrifft, fast
ebenso wie die meisten ihrer Eltern.
Auffallig ist, wie sachlich und richtig
die Kinder meist ihre Situation oder
das Auftreten einer Blutung und auch
gefahrliche Situationen einschatzen.
Schul- und Kindergartenbesuch sind
in der Regel dauerhaft moglich.

KRIPPE- KINDERGARTEN- UND SCHULBESUCH

KRIPPEN-, KINDERGARTEN- UND SCHULBESUCH

in Krippen-, Kindergarten- und

Schulbesuch ist fur Kinder mit Ha-
mophilie uneingeschrankt moglich.
Bei Bedarf kann ein Integrationsplatz
beantragt werden, dies muss im Ein-
zelfall beurteilt werden. Viele Kinder
besuchen aber auch Regelkindergar-
ten ohne besondere Malinahmen.

Die Teilnahme an Schulveranstaltun-
gen, Ausfligen und Klassenfahrten
ist generell moglich. Kurzere Ausflige
werfen in der Regel keine Probleme
auf, gerade bei Kindern mit Dauer-
substitution kann oft vorbeugend in
der Fruh von den Eltern gespritzt wer-
den. Bei langeren oder mit Ubernach-
tung geplanten Schulveranstaltungen
ist es wichtig, im Vorfeld festzulegen,
wer die Substitution Ubernimmt. Ge-
meinsam mit den Eltern sollte hier
frihzeitig geplant werden. Gerne be-
rat auch das Hamophiliezentrum des
Kindes.

Wichtig ist:

+Jedes Kind mit einer Blutungsnei-
gung sollte seinen Notfallausweis
bei sich haben

» Arztliche Anbindung vor Ort muss
im Vorfeld geklart werden (Arzt/
Arztin vor Ort, gibt es ein Hamophi-
liezentrum in der Nahe?)

"

«Die notwendigen Substitutionen
konnen oft vom Kind/Jugendlichen
unter Aufsicht eines Erwachsenen
selbst vorgenommen werden. Bei
jungeren Kindern ist es oft hilf-
reich, wenn ein damit vertrauter
Angehoriger bereit ist, das Kind zu
begleiten oder vorbei zu kommen,
um die notwendige Substitution zu
Ubernehmen

* Die Kontaktdaten der Eltern und
der behandelnden Arzte miissen
bei allen Unternehmungen mitge-
fuhrt werden, ebenso das Faktor-
konzentrat
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SPORT

Wie alle anderen Kinder lieben es
auch die meisten Kinder mit Ha-
mophilie, sich zu bewegen und Sport
zu machen. Sport ist gesund fur Kor-
per und Geist und ist, von manchen
Leistungssportarten und Sportarten
mit hohem Verletzungspotential ein-
mal abgesehen, fur die Jungen mit Ha-
mophilie durchaus zu unterstutzen.

Gezielte Bewegung und Sport starken
die Muskulatur und die Koordinations-
fahigkeit. Je gezielter beides trainiert
wird, umso besser ist der Schutz der
Gelenke und umso niedriger ist das
Verletzungsrisiko und somit auch das
Risiko von Gelenkblutungen.

Auch Ubergewicht, welches eine zu-
satzliche Belastung fur die Gelenke ist,
kann so vorgebeugt werden.

Natdrlich sind nicht alle Sportarten
empfehlenswert. Manche Kinder kon-
nen jedoch auch unglnstigere Sportar-
ten ausUben, wenn sie diese sicher be-
herrschen bzw. korrekt tiben und dabei
entsprechende Schutzausrustung (z.B.
Helm oder Protektoren) tragen. Grund-
satzlich sollte darauf geachtet werden,
dass die Ausuibung des Sports an einem
Substitutionstag erfolgt.

Generell gilt:

Je weniger gefahrlich und je gelenk-
schonender eine Sportart ist, desto
geeigneter ist sie.

« gemalligtes Reiten
* Golf

*Joggen

+ Kajak

* Kanu

* Klettern

» Radfahren

* Rudern

* Schlittschuhlaufen
* Schwimmen

* Segeln

« Skilanglauf

* Surfen

* Tauchen

* Tischtennis

« Voltigieren

» Wandern

* Badminton

* Basketball

* Bogenschiessen

* Fussball (Kicken in der
Freizeit, nicht im Verein)

* Inlineskate (mit Schutz-
ausrustung)

* Leichtathletik

* Tennis

» Abfahrtslauf

* Gerateturnen

« Kampfsportarten, wie
Boxen, Ringen, Judo

*Mannschaftssportar-
ten wie Handball, Fuss-
ball, (Eis-)Hockey, Rugby

* Snowboarden

SPORT

SCHULSPORT

Es ist wichtig, dass die Jungen mit
Hamophilie auch am Schulsport teil-
nehmen. Der Schulsport ist nicht nur
wichtig fur die korperliche Aktivitat,
sondern auch fur die Integration und
soziale Kontakte im Klassenverband.

Wichtig dabei:

* Sportlehrer mussen Uber die Krank-
heit und die damit verbundenen
Risiken aufgeklart werden. Sie soll-
ten beurteilen konnen, welche Ak-
tivitaten ggfs. fur den Schuler nicht
geeignet sind und dies akzeptieren.

Notfallnummer muss
zur Hand sein!

«Im ldealfall findet die prophylak-
tische Injektion am Tag des Sport-
unterrichts statt

«Das verwendete Faktorpraparat
muss in der Schule fur Notfalle hin-
terlegt sein

Die das Kind betreuenden Arzte mit
Hamophilieerfahrung werden die
Sportlehrer/innen gerne beraten!
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BLUTUNGEN ERKENNEN

ehmen Sie die Wahrnehmung des

Kindes ernst! Neben den sichtba-
ren auBerlichen Blutungen, inklusive
Nasenbluten, gibt es auch verschie-
dene versteckte Blutungen die man
an folgenden Symptomen erkennen
kann:

* Es entstehen Hamatome (Blutergus-
se in der Haut)

+ Es entstehen Schwellungen in der
Unterhaut oder Muskulatur

+ Oft sind Gelenke bei Gelenkblutun-
gen geschwollen oder warm und die
Beweglichkeit eingeschrankt

* Der Urin ist blutig

Der Blutungsbeginn ist manchmal
nicht sichtbar, sondern macht sich nur
in Schonhaltungen, Humpeln, auffal-
ligem Stillsitzen oder einer ortlichen
Uberwdrmung der Haut bemerkbar.
Zusatzlich kann das Kind ein Kribbeln
im Blutungsort, meist in einem Ge-
lenk, spuren.

-
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ERSTE HILFE BEI AUSSEREN VERLETZUNGEN MIT BLU-

TUNGEN

unachst einmal: Ruhe bewahren.

Kinder mit einer Blutungsneigung
verbluten nicht sofort. Es ist immer
Zeit, in Ruhe die Eltern zu verstandi-
gen, gegebenenfalls auch einen Not-
arzt.

« Entgegen vieler Beflrchtungen ist
bei den Ublichen kleinen Schnittver-
letzungen und auch bei Abschir-
fungen die Blutungsgefahr relativ
gering. Hier genlgt meist ein Pflas-
ter oder ein kleiner Verband, der
gegebenenfalls die Wunde etwas
zusammendruckt.

* Bei leichtem Nasenbluten gentgt
meist langeres Dricken auf die Sei-
te der Nase, aus der es blutet, und
eine Kuhlung des Nackens (Metall,
Eisbeutel usw.). Gegebenenfalls
sollte man das Kind so lagern, dass
es kein Blut verschluckt.

* Bei Blutungen infolge Milchzahn-
verlust kann zunachst auf ein zu-
sammengerolltes Papiertaschen-
tuch gebissen werden.

15

Kommen die genannten Blutungen
spatestens nach einer Viertelstunde
nicht zum Stillstand oder liegt eine Ge-
lenkblutung oder eine andere Blutung
vor, sollte die eigentliche Hamophilie-
Behandlung, das heildt das Spritzen
des Faktorenkonzentrates, so rasch
wie moglich veranlasst werden (siehe
Kontaktdaten auf S. 18 sowie Kapitel
.Notfallmanagement” auf S. 16).

Generell miissen die Eltern lber jedes
Blutungsereignis informiert werden,
auch wenn es von selbst zum Stillstand
kam!
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NOTFALLMANAGEMENT

Bei einem Kind mit einer Hamo-
philie oder einem von Willebrand-
Syndrom ist nicht haufiger mit einem
schweren Notfall zu rechnen als bei ge-
rinnungssnormalen Kindern. Oft sind
es Vorkommnisse oder Verletzungen,
die auch bei jedem anderen Kind eine
Behandlung erforderlich machen wr-
den, wie zum Beispiel ein Beinbruch
oder ein Sturz auf den Kopf. Allerdings
muss hier zusatzlich an die Blutungs-
neigung gedacht und entsprechend
gehandelt werden.

Eine Liste moglicher Vorkommnisse,
auch Notfalle, bei denen Handlungs-
bedarf herrscht, finden Sie in der Heft-
mitte. Besprechen Sie die Liste mit den
Eltern des Kindes.

Bei den aufgefiihrten Notfallen oder
wenn Sie den Eindruck haben, das Kind
sei schwer krank, ist in der Regel eine
arztliche Behandlung beziehungswei-
se die Gabe von Faktorenkonzentraten
erforderlich. Immer sollten die Eltern
informiert werden.

Manchmal wollen Rettungswagen wei-
sungsgemdyfs »das néchste Krankenhaus«
anfahren. Dieses kann dem Kind unter
Umstdnden mehr schaden als nutzen,
da sich bei der Seltenheit der Himophilie
viele Arzte nicht mit dem Krankheitsbild
auskennen. Im Zweifelsfall sollten Sie
nach Rufen des Rettungswagens tele-
fonisch das Hdmophiliezentrum um Rat

fragen.
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MOGLICHE ANSPRECHPARTNER

Die Eltern sind die wichtigsten An-
sprechpartner. In der Heftmitte
finden Sie einen Notfallbogen, den Sie
mit den Eltern besprechen und aus-
fullen sollen. Dieser kann in der Ein-
richtung hinterlegt und bei Ausfligen
mitgenommen werden.

Die meisten Kinder mit einer Blutungs-
neigung sind in Behandlung eines so
genannten Hamophiliezentrums. Dort
findet sowohl die medizinische Ver-
sorgung als auch die Aufklarung und
Schulung fur Eltern und Betroffene
statt. Die behandelnden Arzte sind
jederzeit telefonisch erreichbar und
geben lhnen auch gerne bei Fragen
Auskunft.

Auch die Deutsche Hamophiliegesell-
schaft e.V. (DHG), die bundesweite
Interessenvertretung der Hamophilie-
Patienten, steht Ihnen gegebenenfalls
gerne beratend zur Verfugung.
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IM NOTFALL ZU VERSTANDIGEN

Telefonnummer Mutter:

Telefonnummer Vater:

Kinder-/Hausarzt:

Betreuendes Hamophiliezentrum:

INFORMATIONEN ZUM KIND

Name des Kindes:

Diagnose:

Medikation:

Was sonst noch zu beachten ist:

-
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WICHTIGE ADRESSEN

Deutsche Hamophiliegesellschaft zur Bekdampfung von
Blutungskrankheiten e.V.

Neumann-Reichardt-Stral3e 34

22041 Hamburg

Telefon: (040) 672 29 70

Fax: (040) 672 49 44

dhg@dhg.de

www.dhg.de

@0

Auf den Seiten der DHG finden Sie auch eine Lis-
te der deutschen Hamophiliezentren.

Ilhr Hamophiliezentrum:
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