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Vorwort

Hamophilie und Alter — wer hatte friher gedacht, dass diese beiden Wérter ein-
mal ganz selbstverstandlich in einem Atemzug genannt werden wirden!

Waéhrend noch Mitte des vorigen Jahrhunderts viele Himophile bereits in jun-
gen Jahren verstarben, ist die Lebenserwartung Hamophiler in den letzten Jahr-
zehnten steil angestiegen. Nach einer Kindheit mit hdufigen Blutungen und lan-
gen Krankenhausaufenthalten begann mit der EinflGhrung von Faktorkonzen-
traten fur die damals jungen Hamophilen ein neuer, hoffnungsfroher Lebensab-
schnitt.

Dochin den 70er und 80er Jahren brachte der medizinische »Fortschritt« fir vie-
le Hamophile schreckliche Nebenwirkungen mit sich: die Infektion mit HIV
und/oder dem Hepatitis C-Virus (HCV) durch verunreinigte Praparate. Weit Gber
1000 Hamophile sind in Deutschland inzwischen an den Folgen dieser Infektio-
nen gestorben.

Fast alle alteren Hamophilen sind mit HCV infiziert, manche zusatzlich mit HIV.
Neben den Infektionen und der dadurch bedingten Notwendigkeit zur Einnah-
me starker Medikamente leiden die meisten an schweren Arthropathien.
Schmerzen und Bewegungseinschrankungen kdnnen die Lebensqualitat er-
heblich beeintrachtigen.

Es ist festzustellen, dass bei Hamophilen oft schon in jungeren Jahren Alterser-
scheinungen auftreten als bei anderen Méannern. Die Tatsache, dass die Zahl ha-
mophiler Senioren stetig ansteigt und immer mehr Hamophile »normale Alters-
krankheiten« bekommen, deren Therapie mit der Behandlung der Hamophilie
abgestimmt werden muss, stellt auch die Behandler vor neue Herausforderun-
gen.

Dieser Sonderdruck richtet sich sowohl an betroffene Hamophile und ihre An-
gehdrigen als auch an Arzte, Hamophilie-Assistentinnen, Physiotherapeuten,
Krankengymnasten und Pflegepersonal. Durch die Zusammenstellung von
Beitragen zu verschiedenen Themengebieten sollen unterschiedliche Aspekte
und spezifische Probleme des Alterns bei Himophilen beleuchtet werden. Zu-
dem ist es unser Anliegen, dem interessierten Leser mit diesem Band viele nutz-
liche Informationen und praktische Hinweise an die Hand zu geben.

An dieser Stelle sei noch angemerkt, dass bei einigen Eingriffen — wie Sie auch
in diesem Band erfahren werden — unterschiedliche Behandlungsoptionen mit
nahezu identischen Erfolgsaussichten bestehen. In diesen Fallen ist zu Uber-
legen, ob man sich als Hamophiler nicht fir die faktorsparendere Methode
entscheiden mdchte (zum Beispiel Arthroskopie statt OP oder Bestrahlung statt
OP - wobei auch eine Bestrahlung unter Substitution erfolgen sollte).
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Unser Dank gilt allen Autoren, die mit einem Artikel zur Entstehung dieses Hef-
tes beigetragen haben. Ebenso mdchten wir uns bei den Herausgebern und Au-
toren des Buches Aging with haemophila fir die Erlaubnis bedanken, einige Ka-
pitel ihrer Publikation Ubersetzen und veroéffentlichen zu darfen.

Wir winschen Ihnen eine anregende und informative Lektire!

Werner Kalnins, Anna Griesheimer, Rainer Zimmermann
Oktober 2010
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Sterblichkeit und Erkrankungen von
Hamophiliepatienten in Deutschland 2008/2009

Von Wolfgang Schramm?" und Harald Krebs? fur die teiinehmenden Behand-
lungseinrichtungen

Hintergrund

Bereits im Jahre 1978 begann Prof. Landbeck — ab dem Jahr 1991 bereits auf
das wiedervereinigte Deutschland bezogen — mit einer jahrlichen Erhebung, die
einerseits die allgemeine Sterblichkeit und andererseits die damals noch wenig
verstandene, durch HIV begriindete Sterblichkeit von Patienten mit Himophilie
erfassen sollte. Diese Untersuchung wurde und wird mit der Unterstitzung ei-
ner Vielzahl von Hadmophiliezentren und Behandlungseinrichtungen jeglicher
GroBe in dieser Tradition jahrlich bis heute fortgeflhrt. Die aktuelle Zusammen-
stellung beruht daher auf einer breiten Datenbasis aus inzwischen fast 30 Jah-
ren und bildet sowohl den aktuellen als auch den historischen Krankheits- und
Todesursachen-Status der Patienten mit Himophilie in Deutschland gut ab.

Naturlicherweise hat der Fokus der Untersuchung wéhrend dieses langen Zeit-
raums entsprechend den neu hinzugekommenen Erkenntnissen gewechselt.
HIV/AIDS dominierte Uber mehr als 10 Jahre als Haupttodesursache bei Pati-
enten mit Hamophilie. Mit der Entwicklung wirksamer HIV-Medikamente und
dem seither damit verbundenen massiven Ruckgang der durch HIV hervorge-
rufenen Sterblichkeit verschiebt sich beispielsweise derzeit das Interesse zu-
nehmend auf die Folgen der chronisch aktiven Hepatitis C. Insgesamt erlaubt
uns diese Datenbasis aufgrund des langen Beobachtungszeitraums wertvolle
Aussagen uber Patienten mit Himophilie in Deutschland.

Bewahrte Fragebdgen wurden an alle uns bekannten Hamophilie-Behand-
lungseinrichtungen versandt. Abgefragt wurden dabei anonymisierte Informa-
tionen zu Patienten mit Himophilie A, B und von Willebrand-Erkrankung. Im Ein-
zelnen wurden Daten betreffend die letzten 12 Monate zur Gesamtzahl an be-
handelten Patienten, Typ und Schweregrad der Erkrankung, HIV-Status und -
soweit im Einzelfall zutreffend — genaue Todesursachen abgefragt. Die erhobe-
nen Daten wurden mit den Datenséatzen der friheren Untersuchungen zurickrei-
chend bis 1978 zusammengeflihrt und statistisch ausgewertet.

1 Klinikum der Universitdt Munchen, Abteilung fir Transfusionsmedizin und Hamo-
staseologie

2 Blutspendedienst Miinchen
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Abb. 1: Anzahl gemeldeter Patienten mit Himophilie A oder B seit 1987

Ergebnisse

Die Anzahl der teilnehmenden Behandlungseinrichtungen ist in den letzten neun
Jahren der Untersuchung relativ konstant geblieben. Im Untersuchungszeitraum
2008/2009 beteiligten sich 66 Einrichtungen aus dem gesamten Bundesgebiet.
Insgesamt wurden 9101 Patienten mit Hamophilie A, B und von Willebrand-Er-
krankung gemeldet. Die gréBte Hamophilie-Behandlungseinrichtung meldete
1474 Patienten, die kleinste einen Patienten.

Die Verteilung der Patienten mit Hamophilie A (43%), B (8%) und Patienten mit
von Willebrand-Erkrankung (49%) zeigt Tabelle 1. Die Verteilung zwischen Pati-
enten mit einer Restaktivitéat von < 2% (schwere Hamophilie) und > 2% (mittle-
re bis leichte Hamophilie) bei Patienten mit Hamophilie A und B ist vergleichbar.

Bei 1,7% (n = 68) der Patienten mit Hamophilie A und bei 1,7% (n = 12) der Pa-
tienten mit Hamophilie B war ein Hemmké&rper nachweisbar (siehe Tab. 1). Die-
se Daten decken sich gut mit internationalen Studien und Daten aus anderen
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Registern. Betrachtet man die Daten zu Hemmkd&rpern rickwirkend, lasst sich
eine stete Abnahme der gemeldeten Patienten mit Faktor VIIl-Hemmkdrpern er-
kennen. Auffallig dabei ist, dass der Anteil der sog. high responder (stark wirk-
samer Hemmk®&rper) im zeitlichen Verlauf deutlich abnimmt, im Wesentlichen die
s0g. low responder (schwach wirksamer Hemmkdrper) aber unverandert blei-
ben oder zumindest eine erheblich geringere Dynamik zeigen (siehe Abb. 2).
Dies mag am ehesten damit zusammenhéngen, dass Patienten vor allem mit
stark wirksamen Hemmkoérpern inzwischen immer haufiger mit der sog. Im-
muntoleranztheapie (ITT) erfolgreich behandelt werden.

Insgesamt wurden in der aktuellen Erhebung 375 (4,1%) HIV positive Patienten
gemeldet. Untersucht man die Verteilung innerhalb der Untergruppen, zeigen
sich 8,0% der Patienten mit Hamophilie A und 7,7% der Patienten mit Himophilie
B HIV positiv. Bei den Patienten mit von Willebrand-Erkrankung waren 0,1% HIV-
infiziert (siehe Tab. 2). Insgesamt haben 21 Patienten (5,6% aller HIV positiven
Patienten) das voll ausgebildete Stadium AIDS erreicht, verglichen mit 307 Pa-
tienten (81,7% aller HIV positiven Patienten), bei denen bisher keine nennens-
werten Symptome der Immunschwéche aufgetreten sind. Von acht (2,1%) HIV
positiven Patienten lagen keine ndheren Angaben zum Stadium vor (siehe
Tab. 2).

Himophilie A Himophilie B von )
Willebrand
Erkrankung
N %o * N % N % N %
43,7 7,6 48,7
h) 3957 i 697 i 4447 i 9101 100,0
) ) )
- 26,9 4,2
3 0 2 > — _—
Restaktivitit < 2% 2444 (61.8) 383 (55.0) 2827 31,1
16,6 3,5
e o R , . .
Restaktivitiit > 2% 1513 (38.2) 314 @5.1) 1827 20,0
Inhibitor (low 0,3 0,1
responders) 27 (0,7) 7 (,oy - 34 0.4
Inhibitor (high 0,5 0,05
responders) 41 (1,0) > 07 o 46 0.5
* Prozentsatz aller Patienten; in Klammern Prozentsatz der jeweiligen Spalte

Tab. 1: Zusammengefasste Daten aus 66 Behandlungseinrichtungen im
Untersuchungszeitraum 2008/2009
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Im Untersuchungszeitraum 2008/2009 wurden uns insgesamt 22 verstorbene
Patienten (16 HIV-, 6 HIV+) gemeldet. Die exakte Verteilung der Todesursachen
gibt Tabelle 3 wieder. Seit Beginn der Untersuchung wurden inzwischen etwa
900 Patienten als verstorben gemeldet (siehe Abb. 5). In der aktuellen Untersu-
chung waren Krebserkrankungen mit 27,3% aller gemeldeten Todesfélle als
Haupttodesursache auszumachen.

Seit 1995 nahm die Anzahl von HIV-bedingten Todesféllen kontinuierlich ab. Ak-
tuell sind geschéatzt noch knapp die Halfte aller urspringlich in den 80-er Jah-
ren mit HIV infizierten Patienten mit Hamophilie am Leben (n = 375). Im aktu-
ellen Untersuchungszeitraum verstarb kein einziger Patient in Folge einer HIV-
bedingten Erkrankung. Im Gegensatz dazu nehmen die durch Lebererkrankun-
gen (22,7%) und Krebserkrankungen (27,3%) bedingten Todesfalle
kontinuierlich zu (siehe Abb. 4 ¢ —f). Zusammen sind diese beiden Erkrankun-
gen fur exakt die Halfte aller im aktuellen Untersuchungszeitraum gemeldeten
Todesfélle verantwortlich. Vier Patienten verstarben an einer Blutung (18,2%), die
Ubrigen Patienten an Unfallen (9,1%) oder anderen, in dieser Untersuchung nicht
weiter aufgeschlisselten Ursachen (9,1%). Drei Patienten wurden als verstorben
ohne nahere Angaben gemeldet (13,6%).

Ein Hinweis auf Todesfalle durch Creutzfeld-Jakob hat sich bisher in keiner un-
serer Untersuchungen ergeben.

Fasst man diese Zahlen zu gréBeren Zeiteinheiten zusammen, erkennt man die

Hémophilie Himophilie von )
A B Willebrand
Erkrankung
N %* N % N % N %
HIV positiv, kein AIDS 259 (g?’;) 44 (é}’Z) 4 a (1)2)3 0) 307 81,7
HIV positiv, CD4<200 9,9 0,5 0,0
Zelle/ul T atny 2 oen Y 00 300 104
fe 5,6 0 0,0
HIV positiv, AIDS 21 (6.6) 0 0,0) 0 (0.0) 21 5,6
HIV positiv, ohne Angabe 0 (8’8) 8 (124 18) 0 (g’g) 8 2,1
pX 317 845 54 144 4 1,3 375 100,0
* Prozentsatz aller HIV positiven Patienten; in Klammern Prozentsatz der jeweiligen Spalte

Tab. 2: HIV-Status im Behandlungszeitraum 2008/2009
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beschriebenen Anderungen noch deutlicher (siehe Abb. 4 b, d, f). Zwischen den
Zeitraumen 1982 bis 1995 und 1995 bis 2009 besteht ein deutlicher Unterschied
bezuglich allen wichtigen Todesursachen: HIV, Lebererkrankungen und Krebser-
krankungen.

Das mittlere Sterbealter der Patienten unterscheidet sich ebenfalls je nach To-
desursache (siehe Abb. 3 a, b, Daten aus der vorausgegangenen Erhebung
2007/2008). Das Sterbealter ist bei allen Todesursachen bei HIV+ Patienten im
Mittel niedriger als bei HIV-Patienten. Bei den in der Untersuchung nicht ndher
aufgeschlisselten anderen Ursachen ist das mittlere Sterbealter mit Gber 65 Jah-
ren im Vergleich zu anderen Todesursachen aber auffallend hoch.

HIV+
Todesursache mv- | AVEC cpar< s x
200
n % n % n % n % n %
9,1 9,1 0 0
Blutung 2 (12,5) 2 (50,0) 0 0) 0 0) 4 18,2
0 0 0
HIV/AIDS - - 0 0) 0 0) 0 0) 0 0
Lebererkrankung& 5 é?’;) 0 (8) 0 (g) 0 (8) 5 227
. + 18,2 0 0 9,1
Malignom 4 (25.0) 0 0) 0 ©0) 2 (100) 6 273
Unfall, Suizid, 4,5 4,5 0 0
Drogen, Mord ey Vaso ® 0o @ o 2 2
Andere
4,5 4,5 0 0
(internistische) 1 ’ 1 i’ 0 0 2 91
Ursache (6,3) (25,0) (0) 0)
13,6 0 0 0
ohne Angabe 3 (18.8) 0 0) 0 0) 0 0) 3 13,6
%22“’“910120’24 16 727 4 182 0 0 2 91 22 100
0
* Prozentsatz aller Patienten; in Klammern Prozentsatz der jeweiligen Spalte
& ohne HCC
" inkl. HCC

Tab. 3: Verteilung der Todesursachen im Behandlungszeitraum 2008/2009
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Schlussfolgerungen

Vergleicht man die Daten aus der aktuellen Untersuchung 2008/2009 mit den
Daten der vorausgegangenen Erhebungen, findet man wieder weitgehend tber-
einstimmende Ergebnisse. Dies weist auf eine stabile Datenqualitat und eine re-
lativ korrekte Datenbasis hin. Obwohl die Sterblichkeit durch HIV/AIDS bei Pati-
enten mit Hamophilie immer weiter abnimmit, bleibt HIV immer noch ein wichti-
ges Problem, insbesondere da eine HIV/HCV Doppelinfektion das Risiko einer
schnell fortschreitenden Lebererkrankung mit der Entwicklung einer Zirrhose
oder von Leberkrebs (HCC) erhéhen bzw. beschleunigen kann. Diesbezugliche
statistische Trends, insbesondere die Zunahme der Todesfélle durch Leberer-
krankungen und Krebs, bestatigen sich auch in der aktuellen Untersuchung. Zu
beachten ist dabei, dass sich die Gruppe der Patienten mit Hamophilie konti-
nuierlich wandelt. Die Altersstruktur unserer Patienten hat sich im Laufe der letz-
ten Jahrzehnte erheblich verandert. Patienten, die schwere Blutungskomplika-
tionen in einer Zeit vor der breiten Verfugbarkeit von potenten Gerinnungsfak-
toren Uberstanden und HIV/AIDS in den 80-er Jahren Uberlebt haben, werden

Todesursache

[l andere Ursache

- | Hl Blutung

OHv

W Lebererkrankung

[ malignom

_ | M ohne Angaben

[ unfall Suizid, Mord, Drogen

Kumulierte Summe Anzahl Todesfille

/001 /0203/0405/0607 /08
00/0102/0304/0506/07 08/09

B82/83B5/86137 /8889/90191 /92[93/94[95/9617 /9819,
84/8586/87 88/8990/91 92/9394/9596/97 98/99

Abb. 5: Verstorbene Patienten pro Jahr (aufsummiert), aufgeteilt nach
Todesursache seit 1982
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nun immer alter, so dass sich die Altersverteilung innerhalb dieser Patienten-
gruppe zunehmend an die der Normalbevoélkerung annéhert. Daher kann man
annehmen, dass diese &lteren Patienten naturlicherweise verbreitete Erkran-
kungen, normal flr diesen Lebensabschnitt, bekommen werden. Diese Ent-
wicklung mag schon jetzt durch den zunehmenden Anteil von Todesfallen aus-
gedruckt sein, der bei unseren Erhebungen noch unter der Rubrik »andere Ur-
sache« zusammengefasst wird.
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Erkrankungen und Risiken des Himophiliepatien-
ten im hoheren Lebensalter

Von Rainer Zimmermann und Angela Huth-Kdhne
SRH Kurpfalzkrankenhaus und Hadmophiliezentrum Heidelberg

Bei Patienten mit Hamophilie haben die Infektionserkrankungen Hepatitis und
HIV in den 70er-, 80er- und noch Anfang der 90er-Jahre zu einer deutlichen Ver-
kirzung der Lebenserwartung gefiihrt. Die Entwicklung virussicherer Gerin-
nungsfaktoren-Konzentrate und effektiver Virostatika bewirkte seit Mitte der 90er-
Jahre erfreulicherweise wieder einen deutlichen Anstieg der Lebenserwartung.
In der zurlickschauenden Untersuchung von Darby und Mitarbeitern im Jahr
2007 Uber die Zeitraume bis zum Jahr 1999 musste aber festgestellt werden,
dass die Lebenserwartung von Patienten mit schwerer Hamophilie ohne Infek-
tionserkrankungen im Vergleich zur Normalbevélkerung um 15 Jahre vermindert
ist. Die mittlere Lebenserwartung betrug bei Patienten mit schwerer Hamophilie
(ohne Hepatitis und HIV-Infektionen!) im Mittel nur 63 Jahre, wahrend das der
Normalbevolkerung bei 78 Jahren lag. Dies bedeutet eine verminderte Lebens-
erwartung von 15 Jahren. Bei leichter und mittelschwerer Hamophilie entspricht
die Lebenserwartung mit 75 Jahren nahezu der der allgemeinen Bevolkerung
(s. Tab. 1).

Tab. 1

Lebenserwartung der Hamophiliepatienten im Riickblick
ohne Beriicksichtigung der HIV-Infektionen

O Schwere Hamophilie:
Sterblichkeit 2,7-fach héher (als allg. Bevolkerung)
Mittlere Lebenserwartung: 63 Jahre / 78 Jahre (der allg. Bevolkerung)
Keine Anderung von 1977 — 1999

O Mittelschwere / leichte Hamophilie:
Sterblichkeit 1,2-fach erhéht
Mittlere Lebenserwartung 75 Jahre / 78 Jahre (der allg. Bevélkerung)

S.C. Darby et al. Blood 2007;110: 815-825




16 Wenn Hamophile alter werden ...

Die Lebenserwartung der Weltbevdlkerung nimmt sténdig zu. Dies ist zurlick-
zufUhren auf eine verminderte Sauglingssterblichkeit und Verbesserungen von
Gesundheitswesen, medizinischer Versorgung, Hygiene und Erndhrung. Der
Anteil alterer Personen wird in den néachsten Jahrzehnten die Zahl von Kindern
Ubertreffen. Die seit Mitte der 90er-Jahre wieder zunehmende Lebenserwartung
auch bei Patienten mit schwerer Hamophilie A hat dazu gefthrt, dass bei Ha-
mophiliepatienten heute und in Zukunft mit Zweiterkrankungen zu rechnen ist,
die fur das hdhere Lebensalter charakteristisch sind. Dies betrifft Erkrankungen
des Herz-Kreislauf-Systems wie Herzinfarkt und Schlaganfall, Tumor-Erkran-
kungen und Erkrankungen des Magen-Darm-Trakts. Dazu gehdren ferner Pro-
bleme des Bewegungsapparates wie hdmophilie Arthropathie und Ausbildung
einer Osteoporose. Eine Inhibitorbildung kann auch bei alteren Patienten mit
leichter Hamophilie und Intensivsubstitution im Rahmen von operativen Eingrif-
fen auftreten. Ferner sind Probleme wie psychiatrische Erkrankungen, sexuelle
Dysfunktion, Augenprobleme, Stlrze und Gleichgewichtsstérungen und die
Alzheimererkrankung zu erwéhnen (s. Tab. 2).

Diese Altersprobleme des Hamophiliepatienten waren wegen der geringen Le-
benserwartung in der Vergangenheit eher selten. Heute zwingen sie zur Ent-
wicklung von Leitlinien fir Diagnostik und Behandlung dieser Erkrankungen.
Gleichzeitig mussen bereits im mittleren Erwachsenenalter die Risikofaktoren far
Herz-Kreislauf-Erkrankungen kontrolliert und ggf. behandelt werden. Im ju-
gendlichen Alter kommt der Vermeidung von Ubergewicht eine besondere Be-
deutung zu. Ubergewicht bedeutet einen Risikofaktor fur Herz- und GefaBer-
krankungen und belastet die Gelenke dartber hinaus in besonderem MaBe. Fer-

Tab. 2
Aktuelle Probleme der Hamophiliepatienten

O Komorbiditaten des alteren Hamophilen
O Herz-Kreislauf-Erkrankungen
O Onkologische Erkrankungen
O Infektionskrankheiten
O Hamophile Arthropathien

O Behandlungsregime beim Erwachsenen
O On-demand Therapie oder
O Prophylaxe

O Inhibitor-Problematik
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ner soll an dieser Stelle darauf hingewiesen werden, dass bereits die Behand-
lung in groBen H&mophiliezentren (sog. Comprehensive Care Center) die Sterb-
lichkeit von Hdmophiliepatienten nach Untersuchungen von Soucie und Mitar-
beitern um bis zu 60 % reduzieren kann.

Kardiovaskulire Erkrankungen

In den Landern der westlichen Welt stehen Herz-Kreislauf-Erkrankungen, ins-
besondere die koronare Herzkrankheit und Schlaganfall, an erster Stelle. Diese
Erkrankungen nehmen mit zunehmendem Alter zu. So starben nach englischen
Untersuchungen im Zeitraum 1977 — 1999 104 Hamophiliepatienten an einem
Herzinfarkt, wéhrend in friheren Untersuchungen das Herzinfarkt-Risiko von Ha-
mophiliepatienten noch deutlich geringer einzuschétzen war und sogar deutlich
unter dem der allgemeinen Bevdlkerung lag. Somit erreicht das friher geringe-
re Herzinfarkt-Risiko nahezu das der Normalbevélkerung und muss im héheren
Lebensalter auch bei Hamophiliepatienten bertcksichtigt werden. Die Sterb-
lichkeit von Hamophiliepatienten an Herzerkrankungen nimmt somit in den letz-
ten Jahrzehnten zu und wird bei weiter zunehmender Lebenserwartung der Ha-
mophiliepatienten mdglicherweise sogar das der Normalbevodlkerung tber-
schreiten. Eine erste Studie aus den USA hat bereits ein hdheres Infarktrisiko fur
Hamophiliepatienten beschrieben.

Die Risikofaktoren fur die Entwicklung von Herz- und GefaBerkrankungen ent-
sprechen denen der allgemeinen Bevdlkerung: Tabakkonsum, erhdhter Blut-
druck (RR >140/90 mmHg), erhdhte Blutfette, insbesondere erhéhtes Gesamt-
Cholesterin und LDL-Cholesterin bzw. erniedrigtes HDL-Cholesterin, Diabetes
mellitus, eine Familienanamnese fur frihzeitige GefaBerkrankungen, Risikofak-
toren der Lebensfuhrung (Ubergewicht, Bewegungsmangel, Erndhrungsge-
wohnheiten). Als relativ neu entdeckte Risikofaktoren gelten ein erhéhtes Lipo-
protein (a), ein erhéhtes Homocystein, erhéhte prothrombotische Faktoren und
entztndliche Erkrankungen. Die hochaktive antiretrovirale Therapie (HAART) bei
Patienten mit HIV-Infektion steigert wohl seinerseits das Risiko fur GefaBerkran-
kungen. Sie kann zu einer Erhéhung der Triglyzeride, des Gesamtcholesterins
und des Blutzuckers fuhren.

Folgende Einflussfaktoren werden fur das zunehmende Risiko kardiovaskulérer
Erkrankungen bei Patienten mit Hidmophilie diskutiert:

1. Zunahme von Bluthochdruck, Nikotinabusus und Diabetes mellitus

2. Eingeschrankte Mobilitat und kérperliche Inaktivitat bei Patienten mit schwe-
ren hdmophilen Arthropathien

3. Die antiretrovirale Therapie bei Patienten mit HIV-Infektion erhéht wahr-
scheinlich das GefaBrisiko
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4. Durch zunehmende Substitution und Dauerbehandlung mit Gerinnungsfak-
toren-Konzentraten entfallt die zuvor schitzende Situation des »verdinnten
Blutes« des Hamophiliepatienten mit relativer Erhé6hung des thrombogenen
Risikos

Die Behandlung und Therapie der koronaren Herzerkrankung entspricht im
Prinzip dem der normalen Bevolkerung. Voraussetzung ist eine konsequente
Diagnostik und Abklarung aller fur GeféaBerkrankungen bekannten und oben ge-
nannten Risikofaktoren fur GefaBerkrankungen. Somit mussen auch die Vor-
sorgeuntersuchungen in gleicher Weise wie bei der Normalbevélkerung erfol-
gen. Bereits im mittleren Lebensalter sollte auf eine prophylaktische Ausschal-
tung dieser Risikofaktoren geachtet werden. Bereits im jugendlichen Alter
kommt der Vermeidung von Ubergewicht zur GefaBprophylaxe und Entlastung
der Gelenke eine besondere Bedeutung zu.

Bei akuten coronaren Ereignissen wie zum Beispiel Herzinfarkt muss eine weit-
gehende Korrektur der Blutgerinnungsstérung erfolgen. Dann kdénnen die Ubli-
chen MaBnahmen fir eine Wiedereréffnung von GefaBen durchgefuhrt werden.
Entsprechende Vorschlage wurden von Mannucci 2010 publiziert. Allerdings ste-
hen gréBere Studien zu dieser Problematik aus. Bei Einsetzen sogenannter Stents
sollten die nicht beschichteten Stents (BMS-Stents) bevorzugt werden, da be-
schichtete Stents eine kombinierte thrombozytenfunktionshemmende Behand-
lung Uber meist 12 Monate bendtigen. Bei leichter Himophilie A kann eine The-
rapie mit Aspirin wahrscheinlich ohne SubstitutionsmaBnahmen erfolgen. Bei
schwerer und mittelschwerer Hamophilie muss individuell entschieden werden.

Zur Prophylaxe und Verhinderung neuer Ereignisse bei Zustand nach Herzin-
farkt midssen daher die genannten Risikofaktoren konsequent ausgeschaltet
werden. Dazu gehdéren an erster Stelle die Einstellung eines erhdhten Blut-
drucks, eines erhdhten Blutzuckers und erhéhter Blutfette sowie eine vollstan-
dige Nikotinabstinenz. Ein kérperliches Training sollte aufgenommen werden.

Weitere Probleme des héheren Lebensalters kbnnen Herzklappenerkrankungen
sein. Derartige Eingriffe kbnnen ebenso wie Bypass-Operationen bei Patienten
mit H&mophilie sicher durchgefuhrt werden. Das im héheren Lebensalter hau-
fig vorkommende sog. Vorhoffflimmern stellt einen Risikofaktor fir Schlaganfal-
le dar. Hier stehen Richtlinien noch nicht zur Verfigung. Vorschlage fr das Vor-
gehen wurden publiziert (Mannucci 2010). Die Therapie muss individuell ge-
staltet werden.

Schlaganfall

Ergebnisse der groBen englischen Studie haben gezeigt, dass durch Minder-
durchblutung des Gehirns ausgeldste Schlaganfalle eher seltener bei Patienten
mit HAmophilie auftreten als in der normalen Bevoélkerung. Im Gegensatz dazu
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treten nach Untersuchungen von Darby (2007) und von Stieltjes (2005) intrace-
rebrale Blutungen um das 20 - 50-fache haufiger auf als bei mannlichen Nor-
malpersonen. Hirnblutungen sind eine nicht zu unterschatzende Ursache von
Schlaganféllen mit der Folge von Behinderung oder Tod. Die jéhrliche Doku-
mentation der Todesursachenstatistik von Prof. Schramm (siehe auch vorange-
hendes Kapitel) weist darauf hin, dass auch in Deutschland Blutungen ein wei-
terhin nicht zu unterschatzendes Problem sind. So starben im Berichtszeitraum
2008/2009 4 von 22 Patienten an todlich verlaufenden Blutungen.

Als weiterer Risikofaktor von Schlaganfallen gilt die Herzrhythmusstérung »Vor-
hofflimmern«. Bei Auftreten von Vorhofflimmern muss eine weitergehende kar-
diologische Abklarung erfolgen. Das therapeutische Vorgehen muss individuell
gestaltet werden (s.0.).

Tumorerkrankungen

Bosartige Erkrankungen stehen in der Allgemeinbevélkerung an zweiter Stelle
der Todesursachen. Die bezuglich der Hdmophilie vorliegenden Mitteilungen
sind teilweise widersprichlich. Sicher ist, dass Patienten mit fortgeschrittener
chronischer Hepatitis C und Leberzirrhose gefahrdet sind, ein Leberzellkarzinom
zu entwickeln. Bei Patienten mit chronischer Hepatitis C und stabiler Situation
sollten die Leberwerte, Alpha-1-Fetoprotein und eine Schalluntersuchung der
Leber mindestens 2 x/Jahr durchgefihrt werden. Andere Tumorerkrankungen
treten bei Patienten mit Hamophilie wahrscheinlich nicht haufiger auf. In der
groBen Auswertung des englischen Patientengutes an mehr als 6.000 Patienten
wurde lediglich ein geringflgig erhéhtes Auftreten des M. Hodgkin berichtet. Ei-
ne erhdhte Inzidenz von Non-Hodgkin-Lymphomen wird bei Patienten mit HIV-
Infektion beobachtet.

Es stellt sich die Frage, ob MaBnahmen zur Diagnostik und Behandlung von Tu-
morerkrankungen bei Patienten mit Hamophilie ein héheres Risiko mit sich brin-
gen. Bei der Diagnostik, interventionellen und operativen Eingriffen bei Tumor-
erkrankungen muss in Abhangigkeit vom Eingriff eine Anhebung der Faktor VII-
oder IX-Aktivitat erfolgen. Eine adaquate Hamostase muss bis zum Abschluss
der Wundheilung gewébhrleistet sein. Im Rahmen einer Chemotherapie oder Be-
strahlungstherapie muss bei Auftreten einer Thrombozytopenie eine Dauerbe-
handlung mit Gerinnungsfaktoren-Konzentraten durchgefiihrt werden.

Bei Mannern im hoéheren Lebensalter kbnnen Erkrankungen der Prostata auf-
treten. Die benigne proliferative Erkrankung mit VergréBerung der Prostata
(Prostataadenom) kann zu den Symptomen Pollakisurie, Infektion und Harn-
verhalt sowie deren Komplikationen fUhren. In diesen Fallen muss eine medi-
kament®se oder chirurgische Therapie erwogen werden. Bei fehlenden Hinwei-
sen fUr ein Prostatakarzinom kénnen Medikamente mit Alpha-blockierender
Wirkung (zum Beispiel Tamsulosin) eingesetzt werden. Der Verdacht auf ein
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Prostata-Karzinom muss bei Vorliegen eines erhdhten Serumwertes des Prosta-
taspezifischen Antigens (PSA) oder eines suspekten Tastbefundes ausgespro-
chen werden. Zur Sicherung der Diagnose muss in diesen Féllen eine Prosta-
tabiopsie durchgefuhrt werden. Ein derartiger Eingriff kann problemlos unter
Substitution mit Gerinnungsfaktoren-Konzentrat erfolgen. Voraussetzung ist die
enge Kooperation von urologischer Abteilung und Hamophiliezentrum zur ada-
quaten Anhebung der Gerinnungsfaktor-Aktivitat Gber eine ausreichende Zeit,
um Blutungen zu vermeiden.

Nierenerkrankungen

Eine Einschrankung der Nierenfunktion bis zum Stadium Ill oder IV ist bei na-
hezu 40 % aller Personen mit einem Alter Uber 70 Jahren zu erwarten. Die Hau-
figkeit der chronischen Nierenerkrankung bei Patienten mit Himophilie erscheint
in der Literatur im Vergleich zur Normalbevélkerung um das nahezu Doppelte
erhoht. Die Ursache ist nicht definitiv geklart. Diskutiert wird eine Ko-Morbiditét
mit Blutzuckerkrankheit, Bluthochdruck und Medikamenten-induzierter Toxizitat
bei gehaufter Einnahme von Schmerzmitteln. Bei bereits vorliegender Ein-
schrankung der Nierenfunktion muss eine strenge Auswahl bei der Anwendung
schmerzhemmender Medikamente erfolgen. Dabei ist zu berticksichtigen, dass
die meisten nicht steroidalen Antirheumatika die Nierenfunktion weiter ver-
schlechtern kénnen.

Himophile Arthropathien

Viele Erwachsene mit schwerer Hamophilie weisen bekannterweise zum Teil
noch schwere hamophilie Arthropathien auf. Als Folge wiederholter und friher
unzulanglich behandelter Gelenkblutungen bestehen Arthrosen, Gelenkdefor-
mitaten, Muskelschwache und Behinderungen. Die Gelenkveranderungen
fihren zur Einschrénkung der Mobilitdt, Schmerzbeschwerden, erhdhter Ge-
fahrdung fur Sturze und zur sozialen Isolation. Hier muss mittels Physiotherapie
ein Aufbau der Muskulatur und wenn notwendig auch operative Eingriffe an den
Gelenken erfolgen. Auf die Bedeutung und Durchflhrung einer effektiven und
moglichst nebenwirkungsarmen Schmerzbehandlung soll an dieser Stelle nur
kurz eingegangen werden, da dieser Thematik ein eigenes Kapitel gewidmet ist.
Bei leichten oder méaBiggradigen Schmerzbeschwerden kann eine Medikation
mit Paracetamol in einer Dosierung von 500-1.000 mg bis zu maximal 6 x tag-
lich erfolgen. Bei gleichzeitig vorliegender Lebererkrankung sollte aber auf die
Anwendung von mehr als 1.000 mg taglich verzichtet werden. An zweiter Stelle
kénnen Medikamente wie der COX 2-Inhibitor Celecoxib in einer Dosierung von
100-200 mg 1-2 x téglich eingenommen werden. Reicht diese Medikation nicht
aus, kann Paracetamol mit Codein oder Tramadol kombiniert werden. Bei un-



Sonderdruck 1/10 21

zureichender Wirkung dieser Substanzen muss dann die Verordnung von Mor-
phinen oder Opioiden erwogen werden (Mannucci 2010).

Ein weiteres Problem des alteren Hamophiliepatienten ist das gehaufte Auftre-
ten einer Osteoporose. Folge ist ein erhdhtes Risiko fur Knochenfrakturen und
eine Erschwerung operativer Gelenkeingriffe. Die konsequente Dauersubstitu-
tionsbehandlung mit Gerinnungsfaktoren-Konzentraten im Kindes-, Jugend-
und z.T. auch im Erwachsenenalter wird das Risiko des Auftretens hamophiler
Arthropathien und wahrscheinlich auch der Osteoporose deutlich reduzieren.
Bei Vorliegen einer Osteoporose muss ggf. eine Untersuchung der Knochen-
dichte (Osteodensitometrie) erwogen werden. Die Basistherapie besteht in der
Einnahme von Vitamin D und Kalzium.

Inhibitor-Problematik

Im héheren Lebensalter treten Faktor VllI-Inhibitoren selten auf. Insbesondere
bei Patienten mit schwerer Himophilie A hat der regelmaBige Gerinnungsfakto-
ren-Einsatz zu einer Toleranz gefuhrt. Im Gegensatz dazu wird bei Patienten mit
mittelschwerer und insbesondere leichter Hamophilie A eine Faktor VIII-Substi-
tution oft erst im héheren Lebensalter bei Auftreten von Komplikationen oder
operativen Eingriffen notwendig. In seltenen Fallen kann unter Intensiv-Substi-
tution ein Inhibitor auftreten. Die zuvor mittelschwere oder leichte Hamophilie A
wird dann in eine schwere Form konvertiert. Die rechtzeitige Durchfuhrung ei-
ner Genanalyse des Faktors VIIl und auch die Inhibitor-Anamnese in der Fami-
lie kbnnen bereits zuvor in diesen Fallen Hinweise geben, ob im Rahmen zum
Beispiel operativer Eingriffe mit einem erhéhten Inhibitor-Risiko zu rechnen ist.

Weitere Erkrankungen

An weiteren Erkrankungen des héheren Lebensalters sind psychiatrische Pro-
bleme, Eingriffe am Auge wie zum Beispiel Katarakt-Operationen, Gleichge-
wichtsstérungen, Schwindelerscheinungen, Sturze, sexuelle Dysfunktion und
die Demenz vom Alzheimer-Typ zu erwdhnen. Die Therapie dieser Erkrankun-
gen ist komplex und entspricht im Wesentlichen dem generellen Vorgehen. Bei
allen interventionellen und operativen Eingriffen, auch am Auge, empfehlen wir
eine Substitution in Kooperation mit dem zustandigen Hamophiliezentrum. Bei
der Therapie von Depressionen muss berucksichtigt werden, dass die Gruppe
der Serotonin-Reuptake-Hemmer die Thrombozytenfunktion inhibieren und so-
mit die Hamostase zusatzlich beeintrachtigen kann.

Schlussfolgerung

Die Lebenserwartung von Hamophiliepatienten war noch in den 90er-Jahren
selbst unter Ausschluss von HIV- und Hepatitis-Infektionen um bis zu 15 Jahre
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reduziert. Infolge konsequenter Dauersubstitutionsbehandlung im Kindes- und
Jugendalter unter Verwendung virussicherer Gerinnungsfaktoren-Konzentrate
ist eine deutliche Zunahme der Lebenserwartung hdmophiler Patienten erreicht
worden. Somit ist auch bei Patienten mit Hamophilie ein Auftreten von Alters-
krankheiten ahnlich wie in der Normalbevélkerung zu erwarten. An erster Stelle
sind Herz-Kreislauf-Erkrankungen, Tumorerkrankungen und Schlaganfall zu er-
wahnen. Entsprechende Vorsorgeuntersuchungen mussen daher bei Hamo-
philiepatienten in gleicher Weise wie bei der Normalbevoélkerung durchgefihrt
werden. Risikofaktoren fir Herz-Kreislauf-Erkrankungen sind konsequent aus-
zuschalten. Hamophile Arthropathien stellen bei alteren Patienten weiterhin ein
dominierendes Problem dar. Bei interventionellen und operativen Eingriffen zur
Diagnostik und Behandlung von Tumorerkrankungen muss eine entsprechen-
de Substitution und ggf. auch Dauerbehandlung erfolgen. Hier ist die Steuerung
und Koordination der MaBnahmen durch das Hamophiliezentrum von beson-
derer Bedeutung. Bei Chemotherapie und zum Beispiel Thrombozytopenie
muss eine Dauersubstitution erwogen und bei Thrombozytenzahlen von
< 50.000 / ul veranlasst werden. So kénnen zum Beispiel auch Prostata-Biop-
sien ohne hdheres Risiko, allerdings nur unter konsequenten Substitutions-
maBnahmen, gesteuert durch das Hamophiliezentrum, durchgefihrt werden.
Dies betrifft in gleicher Weise alle anderen interventionellen und operativen Ein-
griffe. Aufgrund eingeschrankter Mdglichkeiten zur Durchfihrung prospektiver
Studien zu Altersaspekten bei Patienten mit Himophilie, missen weitere Erfah-
rungen in sog. Registries gewonnen werden. Diagnostik und Behandlung die-
ser speziellen Probleme sollten daher nur in groBen Hdmophiliezentren erfolgen.
Insbesondere bei allen interventionellen Verfahren und beim operativen Vorge-
hen bedtrfen zusatzliche Eingriffe in die Hamostase ggf. einer Korrektur und An-
passung der Ublichen Vorgehensweise und der Substitution mit Gerinnungs-
faktoren-Konzentraten.
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Durchfithrbarkeit von operativen oder
interventionellen Eingriffen bei koronarer
Herzerkrankung oder Herzklappenfehlern

Von Peter Staritz und Angela Huth-Ktuhne, Hamophiliezentrum Heidelberg

Herzoperationen wie Bypasschirurgie oder Herzklappenersatz und Eingriffe am
Herzen durch Katheterinterventionen wie Aufdehnungen von Engstellen in den
HerzkranzgefaBen und Stentimplantationen stellen gegentiber anderen opera-
tiven Eingriffen eine Besonderheit dar. Hierbei gentgt es nicht, den jeweils feh-
lenden Gerinnungsfaktor auf ein erforderliches MindestmaB anzuheben. Bei Pa-
tienten ohne Blutungsneigung werden wéhrend der Prozeduren regelhaft star-
ke Blutverdinner eingesetzt, damit beispielsweise in der Herz-Lungen-Maschi-
ne das Blut nicht gerinnt oder wahrend Kathetereingriffen am Herzen keine
Blutgerinnsel entstehen. Auch in der Nachsorge solcher Operationen muss bei
Normalpatienten dann fur eine gewisse Zeit und unter Umstanden lebenslang-
lich das Blut kuinstlich verdinnt werden mit Medikamenten wie Marcumar oder
Aspirin.

Um bei Hamophilen etwa zu gleichen Verhaltnissen zu kommen, kann es somit
erforderlich sein, Faktorpréparate zu geben und gleichzeitig dann die gleichen
Blutverdiinner wie im Standardfall. Wissenschaftliche Daten, die entsprechen-
de Therapieschemata belegen, existieren bei der bislang seltenen Kombination
natdrlich nicht. Es gibt aber zumindest eine Vielzahl von Beobachtungen ein-
zelner Falle mit individuell »gestrickten« Behandlungsplanen fir Hamophiliepa-
tienten in solchen Situationen, um klar sagen zu kénnen, dass alle diese Eingriffe
im Prinzip durchflhrbar sind — dabei spricht man von feasibility und safety.

In einer Kooperation von zwolf Hamophiliezentren haben wir Daten zusammen-
getragen und dadurch einen Uberblick Uber fast 60 Falle erhalten. Die Ergeb-
nisse der Auswertung werden von Dr. Tiede aus Hannover publiziert.

Bendtigt werden jetzt im Gegensatz zu solchen retrospektiven Registern aus der
Vergangenheit vielmehr prospektive Studien, die vereinheitlichte Behandlungs-
schemata in der Zukunft multizentrisch (unter Beteiligung vieler Zentren) unter-
suchen. Alle in Frage kommenden Patienten werden gebeten, sich zur Teilnah-
me bereit zu erklaren. Es handelt sich selbstverstandlich nicht um die Suche
nach Versuchskaninchen: Erst die Beobachtung méglichst vieler Patienten kann
belegen, dass sich als richtig erweist, was nach jetzigem Kenntnisstand fur rich-
tig gehalten wird.

Dies gilt gleichermaBen fur die Operationen und Eingriffe selbst wie auch fir die
noch spannendere Frage, ob das Blut von Hamophilen fir langfristige Behand-
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lungen von kinstlichen Herzklappen, Stents etc. »dinn« genug ist oder noch zu-
satzliche Medikamente nétig sind, moéglicherweise kombiniert mit Faktorpro-
phylaxe.
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Plidoyer fiir die Prophylaxe bei dlteren Himophilen

Von Inge Scharrer, Ill. Medizinische Klinik, Universitdtsmedizin Mainz

Die Verfligbarkeit von virussicheren Substitutionspraparaten und von Virostati-
ka hat dazu gefihrt, dass die Bluter heute eine nahezu normale Lebenserwar-
tung haben.

Heute sollte es fur jeden Menschen mit »50 Plus«, auch fir jeden Bluter, keine
Einschrankungen der gesellschaftlichen Akzeptanz und keine Altersdiskrimi-
nierung mehr geben. Dieser Lebensabschnitt sollte voller Dynamik in Angriff ge-
nommen werden, eine gute Lebensqualitét sollte garantiert sein.

Gesundheitliche Probleme kénnen fur Bluter ab »50 Plus« durch die Prophyla-
xe vermieden werden. Hier gilt der Satz:

»Gefahr erkannt, Gefahr gebanntx.

Argumente fiir die kontinuierliche Prophylaxe sind unter anderem:

O Reduktion der Haufigkeit der Gelenkblutungen

O Schutz vor subklinischen Blutungen bei Arthrosen

O Préavention traumatischer Blutungen

O Pravention von Hirnblutungen

O Ermdglichung von sportlichem Training

O Blutungspravention bei Komorbiditat und Komedikation
O Verbesserung der Lebensqualitat

Unter Prophylaxe versteht man die Gabe von 3x 30-40 Einheiten pro kg/KG Fak-
tor Vlll-Konzentrat oder 2x 30 Einheiten Faktor IX-Konzentrat in der Woche oder
die tagliche Gabe von 10-20 Einheiten. Damit wird ein schwerer Hamophiler in
einen milden oder mittelschweren Hamophilen verwandelt. Die Prophylaxe im
Kindesalter ist weltweit anerkannt, der Nutzen konnte insbesondere durch die
Studienergebnisse von Manco-Johnson et al (N. Engl. J. Med (2007) 357,6:535-
544) gezeigt werden. Dabei konnten durch die signifikante Reduktion der Ge-
lenkblutungen Gelenkschaden vermieden werden.

Oft wird gegen die Prophylaxe im erwachsenen Alter eingewandt, dass durch
den ruhigeren Lebensstil weniger Gelenkblutungen auftreten wirden und daher
die Prophylaxe nicht nétig ware. Dabei wird jedoch Ubersehen, dass man einen
erwachsenen Bluter nicht mit einem kindlichen vergleichen kann. Fir den er-
wachsenen Bluter bestehen zusatzlich zu den Gelenkblutungen noch weitere
Blutungsgefahren, die zu verhiten sind.
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Typische Krankheitsprobleme fir den &lteren Hamophilen sind auf der folgen-
den Abbildung dargestellt:

Knie-, Ellenbogen-,
Sprunggelenk- und
Hiiftarthropathien

Altersabhdngige Osteoporose

Altersbedingte

Arthrosen Muskuloskeletale (mit Frakturen)
Probleme bei Osteopenie
D ern
Arterielle TEP-Wechsel

(anstatt synovialer)
Gelenkblutungen

Abbildung 1

Muskuloskeletale Probleme kdénnen starke Schmerzen verursachen. Mannucci
hat ein Stufenschema vorgeschlagen, das méglichst unter Prophylaxe durch-
gefuhrt werden sollte, damit keine Magen-Darm-Blutungen entstehen.

Paracetamol
(500 — 100mg/Tag)
N2

Celecoxib (Celebrex®)
(100-200mg/Tag)
v

Paracetamol + Codein
oder Paracetamol + Tramadol
N7

Morphin

Ein zunehmendes Problem stellt die Osteoporose bei alteren Hamophilen dar.
Es konnte nachgewiesen werden, dass die Osteoporose bei Blutern haufiger
auftritt als in der Normalbevolkerung. Die Krankheit macht sich durch Knochen-
briche bemerkbar, die bei leichteren Verletzungen auftreten. Die Knochen-
briche betreffen besonders Schenkelhals, Handgelenk, Wirbelknochen und
Kopf des Oberarmknochens (Schulteransatz).



Sonderdruck 1/10 27

Eine Prophylaxe kann zwar Stiirze nicht verhuten, aber das AusmaB der Sturz-
folgen wesentlich reduzieren.

Frakturen an Wirbelknochen stehen am Anfang eines GréBenverlustes und der
charakteristischen Verkrimmung der Wirbelsaule (bucklige Haltung des Pati-
enten). Empfohlen wird eine regelmaBige kérperliche Betatigung. Das Muskel-
training zielt auf eine Starkung der Muskulatur, wodurch das Unfallrisiko redu-
ziert wird. Sportliches Dauertraining fuhrt zur Verbesserung von Ausdauer, Kraft
und Koordination, zur Entdeckung von Disziplin und SpaB, Sport wird als »Jung-
brunnen« erfahren. Daneben beeinflusst Sport auch das metabolische Syn-
drom (siehe S. 29), das ebenfalls bei Blutern haufiger beobachtet wird.

Fuar dieses sportliche Dauertraining ist die Prophylaxe unabdingbar.
Die Prophylaxe ist weiterhin notwendig bei altersbedingten Begleiterkrankun-
gen.

Dazu zéhlen die Krebserkrankungen. Das Alter ist der Risikofaktor Nr. 1 fiir Tu-
moren. Uber 50% der Krebsleiden treten nach dem 65. Lebensjahr auf. Es konn-
te nachgewiesen werden, dass altersbedingte Tumoren haufiger bei Himophi-
len als in der Normalbevolkerung auftreten (Abbildung 2).

Zu erwéhnen wéren noch Hautkrebs sowie myelodyplastisches Syndrom und
myeloproliferatives Syndrom, im Alter haufig vorkommende Blutkrankheiten.

Prostatakrebs Kolorektumkrebs

2 fach erhéhte Zahl
altersbedingter Tumoren
bei Hamophilen

Blasenkrebs Pankreaskrebs

Lungenkrebs (Myelom, Chronische
Lymphatische Leukamie)

HIV-bedingte Tumoren
(Non-Hodgkin-Lymphom,
Kaposi-SA, Basalzell-TU)

Abbildung 2
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Bei Tumorpatienten ist die Prophylaxe zur Blutungspravention essentiell wich-
tig, insbesondere bei

O Thrombozytopenie (durch Chemo- und Strahlentherapie induziert),

O spezieller Chemotherapie, zum Beispiel Bevacizumab = Avastin® und an-
dere

O Mukositis,
O tumorbedingter Andmie und anderen tumorbegleitenden Symptomen.

Nach der Diagnose und Behandlung einer Tumorerkrankung muss eine regel-
maBige Kontrolle in kurzen Abstédnden erfolgen (Tumornachsorge). Eine Pro-
phylaxe erleichtert die Durchfiihrung dieser Untersuchung, die meist tiber 5 Jah-
re erfolgen muss (Rezidivfreies 5-Jahres-Uberleben).

Weiterhin ist bekannt, dass gerade éltere Bluter an Lebererkrankungen leiden,
wie die Abbildung 3 zeigt.

Durch die Prophylaxe wird eine Blutungspravention méglich, insbesondere bei:

O Leberzirrhose (und Thrombozytopenie und/oder Gerinnungsfaktorensyn-
thesehemmung)

O Oesophagusvarizen

O Leberversagen

O Hepatocellulares Carcinom (HCC)
O Transplantationen etc.

Hepatitis C

HI\_I/Hep_.C Hepatopathien Leberzirrhose
Koinfektion P (15 Jahre
4-8 fach bei dlteren
ach A Himophilen nach
Leberversagen Infektion)
Hepatocelluldares Carcinom Leberversagen

Abbildung 3
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Es ist darauf hinzuweisen, dass in allen Todesstatisiken nach 1998 die Leberer-
krankung bei Blutern an erster Stelle der Todesursachen steht.

An zweiter Stelle steht leider immer noch die Hirnblutung, die sehr haufig be-
dingt ist durch:

O HYPERTONIE
O Altersbedingte Arteriosklerose

O Komedikation (z.B. Gingko, Analgetika, SSRI [Selective Serotonin Reuptake
Inhibitors] etc.)

O Leberzirrhose (mit Thrombozytopenie) und andere Erkrankungen.

Der Nutzen der Prophylaxe zur Verhutung eines solch dramatischen Krank-
heitsbildes wie die Hirnblutung ist evident.

Weiterhin ist bekannt, dass die Hamophilie nicht vor GefaBerkrankungen wie
Herzinfarkt oder Schlaganfall schitzt. GefaBerkrankungen nehmen er-
schreckend zu und stellen weltweit die erste Todesursache in der Bevélkerung
dar. Das Spektrum der altersbedingten GeféBerkrankungen bei Blutern ist auf
Abbildung 4 zu sehen.

KHK
(Herzinfarkt)

4

] Metabolisches
Vorhofflimmern Syndrom*

’

Altersbedingte
GefiaBerkrankungen

Apoplexie
bei Himophilen

Hypertonie

Diabetes mellitus Schwindel
(Retinopathie etc.)

Abbildung 4

*Das Metabolische Syndrom ist eine Konstellation von kérperlichen und den
Stoffwechsel betreffenden Befunden, wie Taillenumfang > 94 cm, erhbéhtem
Blutdruck, erhéhten Triglyceridspiegeln, erniedrigten HDL, und erhbhtem Niich-
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ternblutzucker. Diese Befunde ergeben zusammen eine explosive Mischung, die
zu hohem kardiovaskuldrem Risiko fiihrt.

Eine Prophylaxe sollte zur Blutungspravention insbesondere bei allen Blutern er-
folgen, die Risikofaktoren fur kardiovaskulare Erkrankungen aufweisen.

Sowohl zur Diagnostik als auch zur Therapie kardiovaskularer Erkrankungen so-
wie zur sekundaren Pravention ist die Prophylaxe notwendig. Hingewiesen wer-
den muss noch auf das Management bei Vorhofflimmern bei alteren Blutern, die
zur Schlaganfallpravention nach dem CHADS»-Risiko-Score behandelt werden

mussen, was ohne Prophylaxe nicht moglich ist (CHADS 2: C = Chronische
Herzinsuffizienz, H = Hypertonie, A = Alter > 75 Jahre, D = Diabetes Mellitus,
S 2 = Schlaganfall oder TIA [Transient Ischaemic Attack]).

Ein weiteres Problem beim alternden Bluter ist die Prostatahyperplasie oder
Prostatahypertrophie, eine sehr haufige »Altménnerkrankheit«. Zu den Sym-
ptomen z&hlen obstruktive und irritative Blasenentleerungsstérungen mit Ab-
schwéachung des Harnstrahls, Nachtraufeln und Restharnmengen. Dabei kann
es zu Blasenentziindungen, zu Inkontinenz und insbesondere bei alteren Blu-
tern zur Hamaturie (Blut im Urin) kommen. Durch eine Prophylaxe kann die Ha-
maturie vermieden werden und eine adaquate Therapie erfolgen.

Ebenfalls bei geriatrischen Problemen (Abbildung 5) ist die Prophylaxe sehr hilf-
reich.

Depression Demenz/Alzheimer

(und Therapie
z.B. mit SSRI)

Osteoporose

Kognitive Geriat_ris_t_:he Prv.?bleme Stiirze/
Stoérungen bei Hamophilen Unfille
Komedikation Schwindel

Isolierung

(Polypragmasie)

Abbildung 5
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Die Aufrechterhaltung von kérperlichen, intellektuellen und sozialen Aktivitaten
wird mit einem verminderten Demenzrisiko assoziiert. Diese Lebensweise ist un-
ter Prophylaxe sehr viel leichter moglich.

Durchfiihrung der kontinuierlichen Prophylaxe

Zunéchst sollte die individuellen Halbwertzeit (HWZ), die Prifung des Grenz-
spiegels (Faktor VIl > 2%) und der Recovery (Wiederauffindungsrate) bestimmt
werden. Dann erfolgt die Festlegung der Haufigkeit der morgendlichen Injektion.
HWZ und Injektionshaufigkeit sollen wichtiger sein als Recovery und Dosis, wie
Collins 2010 nachgewiesen hat.

Die tagliche Prophylaxe scheint gegentber der intermittierenden Vorteile zu ha-
ben:

Durch die tégliche Gabe wird ein gleichmaBiger Spiegel erreicht, worauf Collins
hinwies. Ein erhéhter Verbrauch bei taglicher Gabe im Vergleich zur intermittie-
renden Gabe wurde nicht auftreten.

Argumente gegen die kontinuierliche Prophylaxe beim ilteren
Hiamophilen sind:

O 4fach héherer Konzentratverbrauch

O primérer Kostenanstieg (2fach)

O (aber sekundére Kostensenkung durch

O Reduktion von Arbeitsausfall, Op-Kosten, Rehakosten und weiteren Folge-
kosten)

O zunehmende Ungeschicklichkeit beim Spritzen
O abnehmende Fingerfertigkeit

O erforderliche Venenpflege und Venentraining
O vermehrter Zeitaufwand und

O »ein milder Blutungstyp«

Daher waére eine sogenannte tailored (angepasste) Prophylaxe zu empfehlen.
Die Entscheidung muss individuell getroffen werden.

Trotz der Gegenargumente Uberwiegen die dargestellten positiven Effekte der
Prophylaxe, die eine erhebliche Steigerung der Lebensqualitat bewirken.

Aufgrund meiner langjahrigen Erfahrung empfehle ich die Prophylaxe beim al-
teren Hamophilen genau wie im Kindesalter als Therapie der Wahl.
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Alter werden mit Himophilie, HIV und Hepatitis C

Von Christoph Boesecke und Jirgen Kurt Rockstroh
Immunologische Ambulanz, Medizinische Klinik und Poliklinik I,
Universitatsklinikum Bonn

Mit Zunahme der Lebenserwartung, die bei Hamophilie-Patienten wesentlich
durch die Einfuhrung der Faktorenprodukte bedingt ist, erhéht sich naturgeman
auch das Risiko fir altersassoziierte Begleiterkrankungen. Diese Wahrscheinlich-
keit steigt naturlich noch, wenn zusétzlich bereits Grunderkrankungen vorliegen,
wie zum Beispiel eine HIV- und/oder HCV-Infektion bei Himophilie-Patienten.

In einer danischen Kohortenstudie zeigte sich bei Patienten, die lediglich unter
einer milden Hamophilie litten, fir die Manner eine Lebenserwartung (75 Jahre),
die nahezu derjenigen der ménnlichen danischen Allgemeinbevdlkerung (76
Jahre) entsprach. Allerdings waren Patienten mit HIV- und/oder HCV-Infektion
von der Analyse ausgeschlossen worden. Ahnliche Zahlen liegen fur GroBbri-
tannien und Griechenland vor.

Uns sollen in diesem Abschnitt aber gerade die Himophilie-Patienten beschéf-
tigen, die mit HIV und/oder HCV infiziert sind. Zunéchst lohnt erneut ein Blick auf
die Zahlen, um abzuschétzen, wie haufig diese beiden viralen Infektionen bei Ha-
mophilen Uberhaupt vorkommen.

Hepatitis C

Jiingst hat sogar die Weltgesundheitsorganisation WHO auf ihrer 63. Weltge-
sundheitsversammlung die Virushepatitis als weltweit bedeutendes Gesund-
heitsproblem anerkannt. Damit steht sie nun neben HIV, Tuberkulose und Mala-
ria auf der Liste der bedeutenden Infektionskrankheiten.

Im Zusammenhang mit einer Hamophilie hat die Hepatitis C diese besondere
Bedeutung schon weit langer gehabt. Bevor 1992 adéquate Testmethoden fur
Hepatitis C in Blutprodukten eingeflihrt wurden, waren 66-98% aller behandel-
ten Patienten HCV infiziert. Bei 80% nahm die HCV Infektion einen chronischen
Verlauf mit dem Risiko des bindegewebigen Umbaus der Leber (Fibrose) und
letztlich Verhartung (Zirrhose) und Krebsentstehung.

Damit ist die Hepatitis C Infektion eine Hauptbegleiterkrankung von Hamophi-
lie-Patienten und leider auch eine der fUhrenden Todesursachen. Von koinfi-
zierten HIV-Patienten ohne Hamophilie wei3 man, dass die Halfte aller Todesfal-
le mittlerweile auf das Konto sogenannter nicht AIDS-assoziierter Erkrankungen
geht, allen voran die Lebererkrankungen, die eben eine Folge einer chronischen
Infektion mit Hepatitis C sein kdnnen. Berechnungen auf der Basis einer inter-
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nationalen Kohorte gehen nach 35 Jahren Infektionsdauer von einem 17% Risi-
ko fur eine Lebererkrankung im Endstadium aus. Wenn zuséatzlich noch eine HIV-
Infektion vorlag, verdoppelte sich das Risiko auf 35%. Von den in dieser Kohor-
te insgesamt beobachteten 847 HCV-infizierten Himophilie-Patienten verstarben
55 an HCV-assoziierten Erkrankungen, 13 an Leberkrebs.

Diese Zahlen sollen kein Horrorszenario beschwoéren, sondern dazu dienen, die
Notwendigkeit einer rechtzeitigen Behandlung der HCV Infektion zu untermau-
ern. Klassischerweise besteht die Therapie aus pegyliertem Interferon, das ein-
mal pro Woche in das Unterhautfettgewebe gespritzt wird, sowie Ribavirin, das
in einer gewichtsabhangigen Dosierung taglich in Tablettenform eingenommen
werden muss.

Dauer und Erfolg der Therapie hdngen maBgeblich vom HCV Genotyp ab, aber
auch von der anfénglichen Virusmenge im Blut, einer kontrollierten HIV-Infekti-
on sowie Alter und Mitarbeit des Patienten. Die Aussicht, 6 Monate nach Thera-
pieende kein nachweisbares Virus im Blut zu haben, liegt bei 40-50% fiir Geno-
typ 1 und 4 und bei 80-90% fiir Genotyp 2 und 3. Durch die neuen Therapie-
empfehlungen, die eine gewichtsadaptierte Dosierung von Ribavirin vorsehen
sowie eine individualisiertere Therapiedauer abhangig von Genotyp und Rick-
gang der Viruslast, haben sich erfreulicherweise die Ansprechraten zwischen
HIV-negativen und HIV-positiven HCV-Patienten angeglichen.

Vorherrschender Genotyp ist allerdings Nr. 1, d.h. die Halfte aller behandelten
Patienten sprechen leider nicht auf die Therapie an und haben damit das Risi-
ko einer fortschreitenden Lebererkrankung. Ist der erste frustrane Therapiever-
such schon einige Jahre her, ist zu vermuten, dass nach damals aktuellem Stand
mit einer zu niedrigen Ribavirin-Dosis behandelt wurde, so dass hier ein zweiter
Therapieversuch gestartet werden sollte. Zudem sind gerade viele Substanzen
in der klinischen Erprobung, allerdings zum gréBeren Teil noch in frihen Pha-
sen. Am weitesten fortgeschritten in der Entwicklung ist der neue Protease-
hemmer Telaprevir, der aktuell auch als erste neuere Substanz in einer Studie
bei therapie-naiven HIV/HCV Koinfizierten untersucht wird.

Auch Therapiestrategien, die ohne Ribavirin oder Interferon auskommen, wer-
den zurzeit untersucht. Dies geschieht vor dem Hintergrund der z.T. deutlichen
Nebenwirkungen einer kombinierten Interferon/Ribavirin Therapie. Allerdings
sind beide Substanzen mittlerweile so lange im Einsatz, dass die auftretenden
Beschwerden gut bekannt sind und von erfahrenen Behandlern frih erkannt und
angegangen werden kdnnen.

Zu Konzentrationsstérungen kommt es in 80% aller Falle, in 60% zu grippeéhn-
lichen Symptomen und Gewichtsverlust und in 20% zu depressiver Verstim-
mung. Trotz dieser sehr haufigen Nebenwirkungen brechen nur maximal 10%
aller Patienten die Behandlung vorzeitig ab. Aufgrund der Wechselwirkungen der
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HIV-Medikamente mit der Hepatitis C-Therapie sollte die Behandlung nur in spe-
zialisierten Zentren erfolgen.

Das Hauptproblem einer chronischen Hepatitis C Infektion ist der bindegewe-
bige Umbau der Leber (Fibrose). D.h. es sollten regelméaBig Ultraschall-Kontrol-
len durchgefuhrt werden und - wenn méglich - auch Messungen des Leberhéar-
tegrades mittels Transelastographie (Fibroscan®).

Bei hdheren Fibrosegraden treten zudem héaufiger Krampfadern in der Spei-
serdhre (Osophagusvarizen) auf, die zu starken, z.T. lebensgefahrlichen Blu-
tungen fUhren kénnen, so dass in diesen Fallen eine Magenspiegelung zur Be-
urteilung und ggf. Therapie der Varizen in der Speiserthre erfolgen sollte.

Sollte die infizierte Leber nun tatsachlich zirrhotisch und damit funktionslos ge-
worden oder sogar schon ein Krebs entstanden sein, bleibt als Therapie nur die
Lebertransplantation. Hier hat sich in den letzten Jahren viel getan, viele Be-
denken bezlglich Transplantationen bei Hepatitis und HIV-Infizierten konnten
hier durch das Engagement von Betroffenen und Behandlern aus dem Weg
geraumt werden, auch aufgrund der guten Ergebnisse der ersten Transplanta-
tionen. Durch eine friihzeitige Therapie der sicheren HCV-Infektion der neuen Le-
ber haben sich die Uberlebensraten zwischen HCV-negativen und HCV-positi-
ven Transplantatempfangern mittlerweile angeglichen.

HIV

Aufgrund nicht vorhandener Untersuchungen von Blutprodukten und fehlender
rekombinanter Produkte haben sich Hamophilie Patienten zw. 1978 und 1986
auch mit HIV angesteckt. Die diesbezliglichen Zahlen aus verschiedenen Lan-
dern reichen von 1% Uber 42% bis 90%, generell wird von ca. 50% ausgegan-
gen.

Viele dieser Betroffenen starben an AIDS, bevor 1996 die hochaktive antiretro-
virale Therapie (HAART) eingefuhrt wurde. Aber 27-35% sind 20-25 Jahre nach
erfolgter Infektion noch am Leben, eine Minderzahl sogar weiterhin ohne bisher
nétige HIV-Therapie. Diese besteht klassischerweise aus 3 Substanzen aus
mind. 2 Substanzklassen. Beispielsweise zwei nukleosidische Reverse Trans-
kriptase-Hemmer (NRTI) plus einen Proteasehemmer (PIl) oder einen nicht-nu-
kleosidischen Reverse Transkriptase-Hemmer (NNRTI). Langzeit-Nebenwirkun-
gen beinhalten metabolische Komplikationen wie Diabetes mellitus, erhéhte
Blutfette, Herzinfarkte, Fettverteilungsstérungen sowie Verminderung der Kno-
chendichte und Leberschadigung. Da diese Erkrankungen z. T. auch per se als
Alterserscheinungen auftreten kdnnen, ist hier von einem kumulativen Effekt
auszugehen.

Jedes einzelne Medikament hat ihm eigene Nebenwirkungen, so dass auch hier
die Therapie in spezialisierten Zentren stattfinden sollte. Zum Beispiel wurde ein
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erhohtes relatives Risiko fur Herzinfarkte unter Therapie mit Pl bzw. einigen NR-
Tl beschrieben. Bei Einsatz von Pl ist zudem eine erhdhte Blutungsneigung
maoglich, so dass hier die Faktorengabe ggf. angepasst werden muss.

NRTIs hingegen kdnnen mit einer Ubersauerung des Blutes (Laktatazidose) und
Leberverfettung (Steatose) einhergehen, NNRTIs mit einer Hepatitis.

Zusatzlich zu potentiellen Therapienebenwirkungen kommt es auch in der chro-
nischen HIV-Infektion langfristig zu vielen nicht AIDS-assoziierten Komplikatio-
nen, v.a. in Patienten mit niedrigen T-Helferzellen, d.h. es besteht ein T-Helfer-
zellzahlabhangiges Risiko fur diese Erkrankungen. Unbehandelte Patienten ha-
ben ein hdheres Risiko. Eindrucksvoll demonstriert wurde dies in der SMART Stu-
die. Hier war die hohere Rate an nicht AIDS-assoziierten Erkrankungen bei
Patienten, die immer wieder viruslastgesteuerte Therapiepausen einlegten, im
Vergleich zu permanent behandelten Patienten sogar so signifikant erhéht, dass
die Studie vorzeitig abgebrochen wurde. Beobachtete Ereignisse waren Herzin-
farkt, Krebs, Nierenversagen und Lebererkrankung. Vollsténdig verhindern kann
diese aber auch eine erfolgreiche antiretrovirale Therapie nicht, daher ist aktuell
die Lebenserwartung in HIV-Monoinfizierten immer noch einige Jahre unter der
der Allgemeinbevdlkerung. Lediglich wenn im asymptomatischen Stadium A der
HIV-Infektion eine ART begonnen wird, zeigt sich in mathematischen Modellen
eine normale Lebenserwartung. Als Hauptursache wird hier die auch unter einer
erfolgreichen ART noch nachweisbare chronische Aktivierung des Immunsy-
stems gesehen. Die zunehmend beobachtbaren Folgen auf bestimmte Kérper-
systeme sind gerade Gegenstand intensiver und vielseitiger Forschung.

Zunehmende Herz-/Kreislauferkrankungen erklaren sich zum einen durch die
langere Lebenserwartung und zum anderen durch andere Risikofaktoren wie
Rauchen und die bereits erwdhnte chronische Immunaktivierung, der ein be-
schleunigender Effekt auf die GefaBverkalkung (Atherosklerose) zugeschrieben
wird. Auch einzelne HIV-Medikamente scheinen das Auftreten kardiovaskularer
Nebenwirkungen zu begulnstigen (s. oben). Interessanterweise wird aber Hé-
mophilie-Patienten und Tragern ein reduziertes Risiko fur eben diese Erkran-
kungen zugeschrieben (80% weniger im Vergleich zur Allgemeinbevélkerung).
Inwieweit dieses Risiko aber durch eine HIV-Infektion wieder angehoben wird,
ist zurzeit noch unklar.

Ebenfalls wahrscheinlich auf dem Boden einer weiterbestehenden Aktivierung
des Immunsystems erklart sich die Zunahme an Krebserkrankungen, naturlich
besonders stark bei niedrigen T-Helferzellen, die mit einer hohen Immunaktivie-
rung einhergehen. Das Risiko fur die Krebsentstehung liegt in etwa so hoch wie
bei Transplantatempfangern mit durch die Immunsuppressiva kunstlich er-
zeugtem Immundefekt. Hauptentstehungsorte sind Lunge, Haut, Dickdarm,
Analregion und Prostata. RegelmaBige Vorsorgeuntersuchungen und Rauch-
entwéhnungsprogramme sollten hier wahrgenommen werden.
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Grunde fir Lebererkrankungen sind zum einen virale Infektionen (und hier an
ersten Stelle die Hepatitis C) und zum anderen schadigende Substanzen wie
Alkohol oder Uber lange Zeit auch einige HIV-Medikamente. Einige (Ritonavir,
Stavudine, Didanosine, Nevirapin) sollten daher bei bereits bekannt einge-
schrankter Leberfunktion nicht gegeben werden.

Eine hdéhere Rate an chronischer Niereninsuffizienz konnte bei vor allem afro-
amerikanischen HIV-Patienten im Vergleich zur Allgemeinbevélkerung beob-
achtet werden. Der direkte Mechanismus ist bisher noch unklar. Bekannt ist ein
Rackgang der Nierenleistung unter dem HIV-Medikament Tenofovir bei bereits
nierenkranken Patienten.

Zusétzlich zu Erkrankungen in diesen 4 groBen Bereichen kommen stetig neue-
re hinzu, so zum Beispiel pulmonal-arterieller Hochdruck, neurologische Ein-
schrankungen und Rickgang der Knochendichte mit erhéhtem Risiko fir Kno-
chenbriche!

Einige dieser eben beschriebenen Erkrankungen sind auch als typische Lang-
zeitbegleiterkrankungen der HCV Infektion bekannt, so dass hier von einem sich
gegenseitig verstarkenden Effekt der beiden Virusinfektionen auszugehen ist.
Bekannt ist bereits eine Beschleunigung der HCV-assoziierten Leberfibroseent-
wicklung durch eine HIV-Infektion.

Aufgrund all dieser geschilderten Probleme empfehlen nationale und interna-
tionale, aktualisierte HIV-Therapieleitlinien mittlerweile einen frGheren ART Be-
ginn. Ebenfalls wird eine frihe Therapie der Hepatitis C Infektion empfohlen bzw.
ein erneuter Therapieversuch, wenn der erste schon Jahre zurtck liegt und mit
zu niedriger Ribavirin-Dosis erfolgte.

Neben den allgemein bekannten MaBnahmen zur Gesundheitsférderung wie
Rauchverzicht, maBiger Alkoholkonsum und regelmaBiger Sport sollten wie-
derkehrend Untersuchungen insbesondere auf Herzerkrankungen (EKG, Ultra-
schall), Leber- und Nierenschaden (Ultraschall, Fibroscan, Labor) und Krebser-
krankungen (Rdntgen, Koloskopie) angeboten und wahrgenommen werden.

Zusammenfassend sollte aber betont werden, dass sich diese in der Menge zu-
gegebenermaBen beangstigenden, neuen Probleme einer Ianger bestehenden
Koinfektion bei Hdmophilie-Patienten nur stellen, weil die Lebenserwartung
durch die immens verbesserten und erfolgreichen Therapien so stark gestiegen
ist, dass Betroffene nun — so paradox es klingen mag — alt genug werden, um
diese Komplikationen auch erleben zu kdnnen.

Es kommen also auf Patient und Behandler neue Herausforderungen zu, in de-
nen die urspriinglichen Grunderkrankungen nur Teil eines breiten Spektrums an
Gesundheitsstérungen sind, die in zunehmenden MaBe nur inter- und multidis-
ziplinar zu betreuen sein werden.
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Orthopadie

Von Werner Kalnins, Marmagen

Mit zunehmendem Alter nehmen Probleme des Bewegungsapparates zu. Zu-
satzlich kommt es bei Hdmophilen durch die stattgefundenen Gelenkblutungen
zu Hamarthrosen (Blutergelenken) und somit zu weiteren starken Beschwerden.

Die Entwicklung zur Hamarthrose (Blutergelenk) vollzieht sich grob gesagt in fol-
genden Schritten:

Gelenkblutung = Synovitis = chronische Synovitis = erneute Blutungen - ver-
starkte chronische Synovitis 2 Zerstérung des Knorpels und knécherne Veran-
derungen.

Hierbei wirken entztindliche (arthritische) und in geringerem MaBe mechanische
(arthrotische) Faktoren mit.

>Eisen, Knorpelnekrose, >Eisen,
>chondrolytische und <Belastbarkeit >proteolytische und
hydrolytische Enzyme Synovitis hemotaktische Enzyme

> Synovozytentod
< Synoviaqualitét
<Hyaluronséure

Synovia

Knorpel

Zerstérung Chondrozyten Zerstorung Synoviozyten Akute und chron.Synovitis
Zem‘g“'&? K":"P;'"‘a‘“" durch Eiseniiberlastung der durch Eiseniiberlastung der >Knorpelzerstorung
ynthesefunktion T o — \/ Siderosomen

Zysten subchondral . 5
Epiphysen breiter Gesteigerter /‘\ Gesteigerter S——

: ) rophie Extensoren
pltisKabSliaksaiz) Gelenkbinnendruck Gelenkbinnendruck Kontraktur Flexoren

GefaBe Muskulatur

> Gelenkbelastung
ng,
, Fehistellung,

‘Anoxie, < subchonrale Kompression: Kapsel-,
Durchblutung, Synovia- und Epiphysen-
Sek. >Vaskularisierung gefalte

Abbilung 1: Pathogenese der hdmophilen Arthropathie
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Da nahezu alle Hamophilen mit mittlerer und schwerer Verlaufsform an Bewe-
gungseinschrankungen und Gelenkdestruktionen an einem oder mehreren Ge-
lenken leiden, kommt es reflektorisch zu Mehr- oder Fehlbelastungen der nahe
gelegenen Gelenke (Gelenk- bzw. Funktionskette) und auch der Wirbelsaule.

Weiter schleifen sich falsche Bewegungsmuster ein, welche sich, wenn diese
mehr als ein Jahrzehnt bestanden haben, auch durch intensive Krankengym-
nastik kaum noch beheben lassen. Dies ist der Grund, warum sich das Gang-

Quadrizepssehne

/ Patella
: “4:“/

GelenkflUssigkeit

Oberschenkelknorpel Gelenkspalt

Bizepssehne
Oberschenkelmuskel

Gelenkkapsel

Patellasehne

Abbildung 2: Die Gelenkpunktion

Leider wird die Gelenkpunktion bei Himophilen nur noch relativ selten und dann
auch meist zu spét durchgefiihrt. Ein subjektives Kriterium fiir die Notwendigkeit
einer Gelenkpunktion ist dann gegeben, wenn die Blutung so stark ist, dass Sie
auch unter ausreichender Faktorgabe nach 24 Stunden keine wesentliche Re-
duzierung der Beschwerden erwarten bzw. nach 24 Stunden trotz Substitution
noch deutliche Blutungszeichen bestehen.
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bild eines Hamophilen zum Beispiel nach der Implantation eines kinstlichen Ge-
lenkes fur AuBenstehende haufig nur geringfligig bessert, obwohl der Betref-
fende sich deutlich mobiler fuhlt.

Eingriffe am Gelenk

Die Zahl schwerer Gelenkblutungen nimmt im Alter ab. Eine Ausnahme bilden
Blutungen, welche durch den Einbruch einer gelenknahen knéchernen Zyste
entstehen.

Gelenkpunktion

Bei der Arthrozentese (Abb. 2) wird das Blut mit Hilfe einer Kanlle aus einem
der groBen Gelenke entfernt (abpunktiert). Dies geschieht unter sterilen Bedin-
gungen und Faktorgabe.

Der groBe Vorteil der Gelenkpunktion liegt darin, dass die Menge des knorpel-
schadigenden Blutes, insbesondere des Eisens, reduziert wird. Seltene Ne-
benwirkungen kénnen Infektionen oder Nachblutungen sein.

RSO (Radiosynoviorthese)

Bei der chronischen Synovitis kommt es zu einer Hypertrophie (Wucherung) der
Synovia (Gelenkinnenhaut). Diese entziindete Gelenkinnenhaut ist stark durch-
blutet, hat eine vielfach vergréBerte Oberflache und neigt somit zu erneuten Blu-
tungen.

Durch das Einbringen geeigneter radioaktiver Substanzen - die Reichweite der
Strahlung ist &uBerst gering und schédigt somit keine Zellen auBerhalb des be-
troffenen Gelenks — wird die entztindete Gelenkinnenhaut beseitigt. Der Eingriff
ahnelt der Gelenkpunktion und erfolgt unter Substitutionsschutz. AnschlieBend
sollte das Gelenk fur 24 Stunden véllig und fur weitere drei Tage weitgehend
(zum Beispiel Schiene, Verband) geschont werden. Die Ergebnisse der RSO
sind umso besser, je friher diese durchgefuhrt wird.

Ideal wére es, eine RSO durchzufiihren, wenn die chronische Synovitis trotz in-
tensiver Faktorgabe (mind. 1x tdglich tiber 3 Monate) weiterhin besteht. Somit er-
zielt man im Alter hiermit eine nur kurzfristige Linderung, &hnlich wie mit einer Cor-
tisoninjektion.

Synovektomie arthroskopisch /offen

Hierbei wird chirurgisch die Gelenkinnenhaut entfernt. Bei der Arthroskopie
(Abb. 3) wird das Arthroskop (die Optik erlaubt die Einsicht in das Gelenk) und
mehrere Arbeitsgerate eingefuhrt. Arthroskop und Arbeitsgerate ahneln einer ex-
tra dicken Punktionsnadel. Zwar sind hier nur kleinste Hautschnitte erforderlich,
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dennoch ist die Arthroskopie nicht mit einer Gelenkpunktion zu verwechseln. Sie
ist ein gewebeschonender operativer Eingriff.

Die offene Synovektomie ist ein Eingriff am offenen Gelenk mit groBem Haut-
schnitt. Ihr Vorteil gegentiber der Arthoskopie liegt darin, dass das Gelenkinne-
re besser eingesehen werden kann.

TEP: Total Endo Prothese (Gelenkersatz, kiinstliches Gelenk)

Hierbei wird die Gelenkoberflache nach Entfernung des Restknorpels und
stérender knécherner Anteile (Exophyten) durch Metall, Keramik oder Kunststoff
ersetzt (Abb. 4).

Die Ergebnisse der Studien fur Knie- und Hiftgelenke sind als gut anzusehen.
Die Eingriffe an diesen Gelenken kdnnen als Routine betrachtet werden.

Spulduse

Quadrizepssehne

Patella

Skalpell

Gelenkkapsel,

geschwollene Gelenkinnenhaut Oberschenkelknorpel

Arthroskop

Patellasehne

Schienbein

Abbildung 3: Arthroskopische Synovektomie
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Das Datenmaterial fir Sprung-, Ellbogen- und Schultergelenke ist insbesonde-
re im Langzeitbereich noch unzureichend.

Wann ist der richtige Zeitpunkt fiir ein kiinstliches Gelenk?

Diese Frage wird sowohl von Patienten als auch von Operateuren unterschied-
lich beantwortet werden. Man kann argumentieren, dass die Ergebnisse umso
besser sind, je friher die OP durchgefihrt wird. Das Problem ist aber, dass die
Lebensdauer eines klnstlichen Gelenkes beschréankt ist. Es ist davon auszuge-
hen, dass im Fall eines Reimplantats dessen Lebensdauer wahrscheinlich kuir-
zer, die Komplikationsrate héher und das funktionelle Ergebnis schlechter sein
wird. Andererseits sind technische Verbesserungen und verbesserte Behand-
lungsoptionen in der Zukunft zu erwarten, so dass sich die Erfolgsaussichten
wahrscheinlich steigern werden.

arthrotisches Kniegelenk Knorpelentfernung an Knorpelentfernung
Oberschenkelrolle am Schienbeinkopf

Einsatz einer Prothese Einsatz einer Prothese Einsatz einer
am Oberschenkel am Schienbein Kunststoffkniescheibe

Abbildung 4: Verfahren bei Kniegelenkersatz
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Aus diesen letzt genannten Grinden erscheint zurzeit auch eine zweifache (evtl.
sogar dreifache) Reimplantation mdglich. Selbst wenn wir die Lebensdauer ei-
ner kinstlichen Hifte mit 15 Jahren und eines kunstlichen Knies mit 12 Jahren
relativ kurz prognostizieren, ist somit die Implantation bei einem EnddreiBiger
vertretbar.

Eine andere Meinung ist die, dass ein kiinstliches Gelenk eine »Hypothek auf
die Zukunft« sei und sorgfaltig Uberlegt werden sollte. Ein Infekt oder eine frih-
zeitige Lockerung kénnen eine Situation hervorrufen, welche schlechter ist als
die praoperative es war.

Eine OP sollte spatestens dann in Betracht gezogen werden, wenn auch Ruhe-
schmerz in der Nacht besteht.

Abbildung 5a:

Réntgenbild Ellenbogen

1. Oberarmknochen
(Humerus)

2. Elle (Ulna)

3. Speiche (Radius)
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Abbildung 5b:
Réntgenbild seitlich
1. Oberarmknochen
(Humerus)
2. Speichenképfchen (Radiusképfchen)
3. Speiche (Radius)
4. Olecranon
5. Elle (Ulna)
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Abbildung 5c¢: Darstellung der Speichenkopfabtrennung
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Ellbogengelenk
Die Endoprothetik des Ellbogens steckt noch in den Kinderschuhen.

Eine bewahrte Methode bei fortgeschrittenen Ellbogenbeschwerden ist die Ra-
diuskdpfchenresektion (operative Entfernung des Speichenkopfes, Abb. 5). Der
Nachteil dieser Methode ist jedoch, dass bei starkerer Belastung (zum Beispiel
Gehen mit Unterarm-Gehstltzen) haufig Instabilitadten bzw. Achsenabweichun-
gen auftreten.

Bei fortgeschrittenen Arthrosen kommt es gelegentlich zu einer Kompression
des Nervus ulnaris (dies ist der Nerv am »Musikantenknochen«) im Bereich des
Ellbogens. Hierbei entstehen Taubheit im Bereich des Klein- und Mittelfingers
und die Tendenz zur Krallenhand. Durch eine Verlagerung des Nerves lassen
sich diese Beschwerden relativ leicht beheben.

Sprunggelenk

Die Datenlage zum Gelenkersatz des Sprunggelenkes ist im Langzeitbereich
noch unbefriedigend. Im Kurzzeitbereich lassen die Ergebnisse hoffen.

So steht man vor der Entscheidung zwischen klinstlichem Gelenk und der Ar-
throdese (Gelenkversteifung, Abb.6). Der Vorteil der Gelenkversteifung ist, dass
fast immer Schmerzfreiheit bzw. Beschwerdefreiheit erreicht wird. Der Nachteil

Sprungbein
Kahnbein

Fersenbein Warfelbein

Abbildung 6: Gelenkversteifung (Arthrodese) bei einem Sprunggelenk
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liegt darin, dass dieser Eingriff nicht reversibel, somit endgultig, ist. Dagegen ist
nach Ausbau eines kunstlichen Gelenkes eine Gelenkversteifung moglich.

Wirbelsaule

Wirbelsaulenbeschwerden (Ischias, Hexenschuss, Bandscheibenvorfall) sind ei-
ne Volkskrankheit.

Die Behandlungsmaéglichkeiten sind vielfaltig, abhangig von der Beschwerdeur-
sache, -intensitat, -dauer und dem individuellen Umgang mit den Beschwerden.

Die Erkenntnisse durch groB angelegte internationale Studien der letzten Jahre
ergab, dass durch operative Eingriffe (zum Beispiel Bandscheiben-OP) haufig
keine anhaltende, nennenswerte Besserung zu erzielen ist, und dass eine kon-
servative Therapie mit Krankengymnatik, medizinischer Sporttherapie und leich-
ter kdrperlicher Aktivitat oft bessere Ergebnisse erbringt.

Weiter hat die minimal-invasive Therapie (Knopflochchirurgie) enorme Fort-
schritte gemacht, so dass hier weitgehend gewebeschonend und auch faktor-
sparend operiert werden kann, falls zum Beispiel eine eindeutige neurologische
Symptomatik (zum Beispiel zunehmende L&hmung) einen operativen Eingriff er-
fordert.

Leider kommt es gelegentlich auch ohne Trauma zu spinalen Blutungen
(Ruckenmarksblutungen) mit teilweise schwersten Folgen. Die Blutungen liegen
fast immer epi- oder subdural. Die Symptome sind: plétzlicher lokaler Schmerz
und Uber einige Stunden sich entwickelnde neurologische Symptomatik mit Ge-
fOhlsstérungen, Taubheit und LAhmungen, welche bis zur Symptomatik eines
kompletten Querschnitts gehen kénnen.

Wo lasse ich mich behandeln?

Da das Krankheitsbild der Hamophilie den meisten niedergelassenen Orthopa-
den fremd sein durfte, empfehlen wir Ihnen, auch bei nicht hdmophilietypischen
Beschwerden (zum Beispiel Ischias-Symptomatik) mdglichst eine Klinik aufzu-
suchen, welche Erfahrung mit der Hamophilie aufweist, oder zumindest Ihren
Hamophiliebehandler zu informieren, so dass die Behandlung fachubergreifend
erfolgt. Ansonsten besteht die Gefahr einer Fehlbehandlung (spezielle Proble-
matik der Hamophilie), zum Beispiel intramuskulare Spritzen, Facetteninfiltrati-
on, Gelenkpunktion ohne vorherige Substitution von Gerinnungsfaktoren bzw.
Gabe von Medikamenten, welche negativ auf das Gerinnungssystem wirken.

Weiter gilt zu beachten, dass bei Beschwerden immer auch an eine Blutung ge-
dacht werden muss, zum Beispiel bei Ischias-/Bandscheibensymptomatik. Hier-
auf sollten Sie den Arzt hinweisen und ein bildgebendes Verfahren (MRT etc.)
zur Diagnostik verlangen!
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Fur Interssierte verweisen wir auf die Broschure »Arthropathie und elektive or-
thopadische Eingriffe (EOS) bei Hamophiliepatienten«von Prof. Kurth (in der Ge-
schéftsstelle der DHG erhéltlich) und fir Leser mit tiefer gehendem Interesse auf
die »Bibeln« der orthopadischen Hamophilie: das Grundlagenwerk »Orthopéadi-
sche Aspekte der Hamophilie« von E.C. Rodriguez-Merchan und »Physiothera-
py Management of Haemophilia« von B. Buzzard & K. Beeton fir das Gebiet der
Physiotherapie.

Abbildung 1: Von Axel Seuser zur Verfligung gestellt.
Abbildungen 2-4, 6: Entnommen aus »Arthropathie und elektive orthopadische Eingriffe (EOS) bei Ha-
mophiliepatienten«, herausgegeben von Novo Nordisk Pharma GmbH.
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Himophilie und Schmerz

Besonderheiten der Schmerztherapie beim élteren
himophilen Patienten

Von Axel Seuser, Orthopadische Abteilung der Kaiser-Karl-Klinik, Bonn

Einfithrung

Hamophilie als chronische Erkrankung des Gerinnungssystems fihrt automa-
tisch trotz sehr guter Faktor VIII-Substitution zu regelméaBigen Blutungen im Mus-
kel und Gelenk. Neben dem akuten Schmerz entsteht im Laufe der Zeit mehr
oder weniger schnell der blutungsbedingte VerschleiB, die sogenannte Hamar-
thropathie in den betroffenen Gelenken. Durch die hervorragende hamosta-
seologische Therapie erreichen heute hadmophile Patienten eine normale
Lebenserwartung und werden folglich auch mit den Erkrankungen des Alters
konfrontiert. Neben den zunehmenden Einschrankungen am Bewegungsappa-
rat, die mit groBen Schmerzen verbunden sein kénnen, sind dies alle normalen
Alterserkrankungen, die unter Umsténden bei der medikamentésen Schmerz-
therapie beachtet werden mussen. Hauptsachlich fihren Erkrankungen des
Herzens, im Magen-Darmbereich, der Leber und der Niere zu eingeschrankter
Anwendung verschiedener Schmerzmedikamente.

Dabei bleiben die Grundprinzipien der Schmerztherapie immer die gleichen. In
den verschiedenen Abschnitten dieses Beitrages sollen diese Grundprinzipien
kurz dargestellt werden. Es folgen die individuelle Anwendung und Kombinati-
on mit Schmerzmedikation und physikalischer Therapie bei Schmerzen am Be-
wegungsapparat mit einem besonderen Fokus auf die Nebenwirkungen bei be-
stimmten Alterserkrankungen.

Bei jedweder arztlicher oder physikalischer Anwendung ist vorher zu kléaren, ob
eine prophylaktische Therapie mit Gerinnungsfaktor notwendig ist.

Grundlagen der pharmakologischen Schmerztherapie

Das wichtigste bei der Schmerztherapie ist es, die Situation des Patienten ge-
nau zu untersuchen und zu diagnostizieren. Die wichtigsten Faktoren sind eine
detailgenaue Anamnese und Dokumentation der Schmerzen. Danach kann ein
Behandlungskonzept etabliert werden, das, wenn maéglich, interdisziplinar be-
sprochen wird. Das Behandlungskonzept sollte pharmakologische Behandlung
und adjuvante Methoden (physikalische Therapie, psychologische Behand-
lung) kombinieren.
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Die genaue Schmerzintensitat wird Gber die visuelle Analogskala festgelegt.

Der altere Patient ist meistens ein chronischer Schmerzpatient. In diesem Fall ist
es wichtig, ein emotionales Ungleichgewicht wie zum Beispiel Angste oder de-
pressive Verstimmung zu erkennen. Der Einsatz der pharmakologischen
Schmerztherapie richtet sich nach der WHO-Schmerzleiter, die einen Stufenplan
fur Schmerztherapie vorsieht. Geringe Schmerzen werden mit schwéacheren
Schmerzmedikamenten behandelt. Sind sie in ihrer Wirkung nicht ausreichend,
erfolgt eine Steigerung auf schwache Opioide. Erst wenn diese nicht ausreichen,
kommen starkere Opioide und Kombinationen mit anderen Schmerzmitteln in

Paracetamol (z.B. ben-u-ron®

Wirkung Mifig analgetisch, antipyretisch, nicht antiphlogistisch

Indikation Leichte bis mittelstarke Schmerzen, Myalgien, Arthralgien, Zephalgien,
fieberhafte Infekte

Einfluss auf das Geringgradige Beeinflussung der Thrombozytenaggregation

Gerinnungssystem

Halbwertszeit 1-3h

Wirkungsdauer 2-6h

Nebenwirkungen Bei Uberdosierung z. B. Leberversagen

Cave Niereninsuffizienz (Dosisreduktion), Lebererkrankungen, Alkoholabusus

Dosierung pro Tag

Allgemeines Dosierungsschema: in Abhéngigkeit vom Alter bzw.
Kérpergewicht i.d. R. 10-15 mg/kg KG als Einzeldosis, bis 60 mg/kg KG
als Hochstdosis

Alter (Gewicht in kg) Einzeldosis (mg) Héchstdosis (mg)
3-6 Monate (5-7) 125 375
6-12 Monate (7-10) 125 400

1-2 Jahre (10-12) 150 600

2-5 Jahre (13-18) 200 800

6-7 Jahre (19-25) 300 1200
8—11 Jahre (26-32) 400 1600
11-12 Jahre (33-39) 500 2000

>12 Jahre >40 kg 500-1000 4000

und Erwachsene

Abbildung 1: Charakteristika von Parazetamol
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Frage. Die WHO-Schmerztherapieleiter sollte jedoch nicht in jedem Falle prinzi-
piell befolgt werden. Bei initial sehr starken Schmerzen kann durchaus schon
frihzeitig mit einem Opiat behandelt werden.

Die Schmerztherapie wird begonnen mit peripher wirkenden Schmerzmitteln. Zu
diesen gehdren Paracetamol, Metamizol, Ibuprofen und Diclophenac. Diese Mit-
tel haben unterschiedliche schmerzlindernde, entziindungshemmende, fieber-
senkende oder auch krampflésende Eigenschaften, die bei leichten bis mittel-
schweren Schmerzen gut helfen. Diese seien im einzelnen beschrieben und in
ihrem Nebenwirkungsprofil dargestellt.

Diclofenac (z.B. Voltaren®, Diclac®), Ibuprofen (z.B. Dolormin®, Ibuhexal®)

Wirkung Analgetisch, antiphlogistisch

Indikation Therapie entziindlicher Schmerzen, besonders bei degenerativen durch
Hamarthropathie hervorgerufenen Gelenkverinderungen

Einfluss auf das Reversible Hemmung der Thrombozytenaggregation

Gerinnungssystem

Halbwertszeit Diclofenac: 1-2 h, Ibuprofen: 2-4 h

Wirkungsdauer Diclofenac: 8—12 h, Ibuprofen: 8-12 h

Nebenwirkungen Gastrointestinale Ulzerationen, ein um ca. 30-40% erhohtes
kardiovaskulires Risiko (besonders Myokardinfarkt)

Cave Eingeschrinkte Nierenfunktion (renale Elimination)

Dosierung pro Tag Diclofenac Kinder >6 Jahre: 2 mg/kg KG in 2—3 Einzeldosen

Erwachsene: 50-150 mg in 2—3 Einzeldosen
Langzeitdosis: 1 Retarddragee mit 100 mg

Ibuprofen Zur Therapie bei Schmerzen und Fieber

ab 6. Lebensmonat (in 3 Einzelgaben):

Kinder 5-12 kg KG: 150-300 mg

Kinder 13-19 kg KG: 300-400 mg

Kinder 20-29 kg KG: bis zu 600 mg

Kinder 30-45 kg KG: bis zu 800 mg

Erwachsene und Jugendliche ab 15 Jahre >45 kg KG:
bis zu 1200 mg

Zur Therapie rheumatischer Erkrankungen

ab 6. Lebensmonat (in 3—4 Einzelgaben):

Kinder und Jugendliche: 15-30 mg/kg KG
Erwachsene und Jugendliche >15 Jahre 1200-2400 mg
(Einzeldosis max. 800 mg,

Einnahmeintervalle nicht <6 h)

Abbildung 2: Charakteristika von Diclophenac
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Paracetamol (Abb. 1)

Das Mittel der ersten Wahl bei leichten bis moderaten Schmerzen, die mit Ha-
mophilie assoziiert sind. Erste degenerative arthropathische Gelenkschmerzen
kénnen mit Paracetamol angegangen werden. Einschrankungen gibt es bei Pa-
tienten mit chronischer Hepatitis, da es zu einem Anstieg der metabolischen Be-
lastung der Leber kommt. Dasselbe gilt flir eine im Alter vielleicht schlechter ar-
beitenden Niere; da muss eine Dosisanpassung von Paracetamol erfolgen. Vor-
sicht ist auch bei bekanntem Alkoholismus geboten.

Nicht steroidale Antiphlogistica (Abb.2)

Es gibt kaum eine Alternative fur den VerschleiBschmerz am Gelenk. Neben der
Schmerzsenkung haben sie einen guten entzindungshemmenden Effekt und
kénnen so auch bei der Bekdmpfung der Synovitis benutzt werden. Wie Acetyl-
salicylsaure beeinflussen sie die primare Blutgerinnung, indem die Plattchen-
aggregation inhibiert wird und fuhren zu einer verstarkten Blutungsneigung. Da
diese Aggregationshemmung jedoch reversibel ist, kdnnen diese Medikamen-
te toleriert werden.

Celecoxib (Celebrex™), Etoricoxib (Arcoxia®)

Wirkung Analgetisch, antipyretisch, antiphlogistisch

Indikation Therapie entziindlicher Schmerzen besonders bei degenerativen durch
Himarthropathie hervorgerufenen Gelenkverinderungen

Einfluss auf das Kein Einfluss auf die Thrombozytenaggregation
Gerinnungssystem

Halbwertszeit Celecoxib: 12 h, Etoricoxib: 22 h

Wirkungsdauer Celecoxib: 5-6 h, Etoricoxib: >24 h

Nebenwirkungen Ein um ca. 30-40 % erhohtes kardiovaskuldres Risiko

(besonders Myokardinfarkt)

Cave Niereninsuffizienz, Lebererkrankungen

Dosierung pro Tag Celecoxib Kinder: Kontraindikation
Erwachsene: 2 x 100-200 mg, Hochstdosis 400 mg

Etoricoxib Kinder: Kontraindikation
Erwachsene: 60-90 mg, Héchstdosis 120 mg bei
akuter Symptomatik, max. 8 Tage

Abbildung 3: Charakteristika von Celecoxib
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Metamizol (z.B. Novalgin®)

Wirkung

Analgetisch, antipyretisch, spasmolytisch, gering antiphlogistisch

Indikation

Starke akute Schmerzen

Einfluss auf das

Geringe reversible Hemmung der Thrombozytenaggregation

Gerinnungssystem

Halbwertszeit 7h

Wirkungsdauer 4h

Nebenwirkungen Uberempfindlichkeitsreaktionen, z. B. Hautreaktionen (Rétung, Juckreiz),

Atemnot, Herzklopfen
Blutbildverinderungen (selten), Blutdruckabfall

Kontraindikation

Angeborene oder erworbene Stérung der Produktion des roten
Blutfarbstoffs (Porphyrie)

Bekannte Uberempfindlichkeit gegen einen Inhaltsstoff
Erblich bedingter Mangel an dem Enzym Glucose-6-Phosphat-
Dehydrogenase

Sduglinge unter drei Monaten

Vorsicht bei Vorliegen einer Knochenmarkschadigung

Cave

Agranulozytose, Asthma bronchiale

Dosierung pro Tag

Kinder und Jugendliche <14 Jahre: 8—16 mg/kg KG als Einzeldosis
Erwachsene und Jugendliche >15 Jahren (>53 kg): bis zu 1000 mg pro
Einzeldosis

Bei unzureichender Wirkung kann die jeweilige Einzeldosis in
Abhiingigkeit von der Hochstdosis bis zu 4x am Tag gegeben werden

Alter (Gewicht in kg) Einzeldosis (mg) Héchstdosis (mg)
3-11 Monate (5-8) 50-100 300

1-3 Jahre (9-15) 75-250 750

4-6 Jahre (16-23) 125-375 1125

7-9 Jahre (24-30) 200-500 1500
10-12 Jahre (31-45) 250-750 2250
1314 Jahre (46-53) 375-875 2625

AD 15 Jahre (>53) 500-1000 3000

und Erwachsene

Abbildung 4: Charakteristika von Metamizol
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Beim alteren Menschen gibt es Einschrankungen vor allen Dingen dann, wenn
es Erkrankungen des Herzens gibt. Speziell bei Herzinsuffizienz, Hochdruck
oder nach Herzinfarkt steigt das Risiko einer Verschlechterung des Zustandes
um 30-40%. Dies liegt an der verstarkten Wasserwiedergewinnung in der Niere,
die zu einer Wasserbelastung des Kdrpers fuhrt. Dies muss genau beobachtet
werden und das Medikament muss bei ersten Anzeichen reduziert oder abge-
setzt werden. Eine andere Problematik ist die verstarkte Wahrscheinlichkeit von
Magengeschwiren unter NSAR. Deswegen sollten diese von Anfang an bei Pa-
tienten Uber 60 Jahre mit einem Protonenpumpenhemmer kombiniert werden.

Selektive Cox 2-Inhibitoren (Abb.3)

Diese haben prinzipiell dieselbe Wirkung wie NSAR, mit jedoch geringerer Wahr-
scheinlichkeit einer Magenbelastung. Das Risiko einer Herz-Kreislaufbelastung,
speziell eines Herzinfarktes, ist jedoch wie bei den NSAR um 30-40% gesteigert.
Positiv fir den Einsatz in der Himophilie ist, dass es keinen Effekt auf die Platt-
chenaggregation gibt und somit die Gerinnung nicht negativ beeinflusst wird.
Die Wirkung auf Schmerz und Entzindung ist die gleiche wie bei den NSAR (Ab-
bildung).

Metamizol (Abb.4)

Metamizol hat nur einen unbedeutenden entzindungshemmenden Effekt, des-
wegen wird es hdchstens in Kombination bei unzureichender Wirkung der NSAR
oder der Cox 2 in der Hamophilie eingesetzt. Zu beachten ist ein toxischer Ef-
fekt auf das Knochenmark, das zu einer Erniedrigung der weiBen Blutkdrperchen
fuhren kann. RegelmaBige Blutkontrollen helfen, dies frihzeitig zu entdecken.

Opioide und Opiate (Abb.5+6)

Wenn die »nicht Opiattherapie« zu keiner Schmerzfreiheit fuhrt, sollten Opiate
alleine oder in Kombination mit der vorherigen Medikation eingesetzt werden.
Meistens ist es mdglich, den Schmerz deutlich zu reduzieren, seltener kann ei-
ne Schmerzfreiheit erreicht werden. Patienten, die Drogenerfahrung oder eine
Alkoholanamnese haben, sollten in der Opiattherapie sehr streng kontrolliert
werden. Die Opiate belasten das Gerinnungssystem nicht und kénnen daher
sehr gut in der Hdmophilie eingesetzt werden. Wegen eines leichten immun-
suppressiven Effektes sollten Opiate bei Patienten mit Immundefekten nur sehr
vorsichtig benutzt werden.

Die zunehmende Darmtragheit im Alter kann durch Opiate deutlich verstarkt wer-
den, deswegen sollten von Anfang an Abfihrmittel begleitend eingenommen
werden.
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Tilidin/Naloxon
(Valoron N®)

Tramadol
(z.B. Tramadol-CT®)

Dihydrocodein
(z.B. DHC
Mundipharma®)

Wirkung

Analgetisch, sedierend

Analgetische Potenz
in Bezug auf Morphin

0,2-fach

0,1- bis 0,2-fach

0,2- bis 0,3-fach

Indikation

Starke bis sehr starke Schmerzen

Einfluss auf das

Kein Einfluss auf das Gerinnungssystem

Gerinnungssystem

Halbwertszeit 3h 6h 4,5h

Wirkungsdauer 3-5h 4-8h 8-12h

Nebenwirkungen Gastrointestinaltrakt (Obstipation, Spasmus des Sphincter Oddi),
Urogenitaltrakt (Harnverhalt), Haut (Juckreiz), Herz-Kreislauf-System
(direkte und durch Histaminfreisetzung indirekte Vasodilatation mit
Hypotension, Bradykardie), ZNS (Erbrechen, Ubelkeit, Muskelrigiditt,
Euphorie, Sedierung), Atmung

Cave Bei Nieren- oder Leberinsuffizienz ggf. Dosisreduktion, Wechselwirkung
mit anderen Medikamenten beachten, schriinkt die Fahrtauglichkeit ein.
Retardtabletten diirfen nicht geteilt werden, da eine verzégerte Wirkung
so nicht garantiert ist

Kontraindikation Kinder <2 Jahre, Kinder <2 Jahre, Kinder <16 Jahre,
stillende Miitter hoher Hirndruck Schwangere, stillende

Miitter,
Ateminsuffizienz

Dosierung pro Tag

Erwachsene und
Jugendliche ab

14 Jahren: 100-600 mg
Tilidin-HCl verteilt auf
6 Einzeldosen,
Hochstdosis 600 mg
Kinder <14 Jahren

(<20 kg KG):

0,5 mg/kg KG bis zu 4x
Kinder <14 Jahren

(>20 kg KG):

0,7 mg/kg KG bis zu 4x,
dabei ED nicht weniger
als 7.5 mg

Kinder 2—-12 Jahre:
1-2 mg/kg KG

alle 6-8 h

Erwachsene und
Jugendliche ab 12 Jahre:
Einzeldosis 50-100 mg,
Hochstdosis 400 mg

Erwachsene morgens
und abends je 1 Retard-
tabl. a 60, 90 oder

120 mg nach festem
Zeitplan (Zeitspanne
zwischen 2 Einzeldosen
nicht unter 8 h),
empfohlene Hochst-
dosis 240 mg

Abbildung 5: Charakteristika der schwachen Opioide



56  Wenn Hamophile alter werden ...

Dariiber hinaus kommt es gelegentlich zu Ubelkeit, Erbrechen oder Mudigkeit.
Auch diese Symptome kdnnen altersspezifisch vorhandene Symptome auf-
grund von Innenohrproblemen, Schwindel, cerebralen Durchblutungsstérungen
(Schwindel), Mudigkeit oder niedrigem Blutdruck (Ubelkeit, Schwindel) verstar-
ken.

Oxycodon Hydromorphon | Fentanyl Buprenorphin
(z.B. Oxigesic”) | (z.B. Palladon®) | transdermal | transdermal
(z.B. Durogesic®) | (z.B. Transtec PRO®)

Wirkung Analgetisch, sedierend

Analgetische Potenz 2-fach 7,5-fach 100-fach 30- bis 40-fach

in Bezug auf Morphin

Indikation Starke bis sehr starke Schmerzen

Einfluss auf das Kein Einfluss

Gerinnungssystem

Halbwertszeit 4-6h 2,5h 3-12h 2-4h

Wirkungsdauer 3,5-7h 3-5h 70-100 h 70-100 h

Nebenwirkungen Wie bei schwach wirksamen Opioiden

Cave Ggf. Dosisreduktion bei Leber- und Lungenerkrankungen, eingeschrinkte
Fahrtauglichkeit.

Retardtabletten diirfen nicht geteilt werden, da eine verzégerte Wirkung so
nicht garantiert ist

Kontraindikation Sduglinge und Kinder <12 Jahre

Dosierung Eine Dosierung sollte wie bei allen zentral wirksamen Analgetika
individuell erfolgen. Ein festes Zeitschema ist einzuhalten

Anfangsdosis | Anfangsdosis: | Anfangsdosis: Anfangsdosis:
fiir nicht 1,3 oder 2,6 mg | 25 ug/h 35ug/h
opioidgewdhnte | alle 4 h ;
Patienten:

10 mg in
12-h-Abstinden

Abbildung 6: Charakteristika der Opiate

Muskelrelaxantien (Abb.7+8)

Diese sind vor allen Dingen bei vom verspannten Muskel ausgehenden Schmer-
zen einzusetzen. Sie fuhren am Muskel zu einer Entspannung. Aus dem Blick-
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winkel der Hamostaseologie gibt es keine Einschrénkungen in der Benutzung
von Muskelrelaxantien. Flupirtine kann zu Schwindel, Magenbeschwerden,
Ubelkeit und Durchfall fihren, dasselbe gilt fir Tolperisone.

Antikonvulsiva (Abb.9)

Speziell bei Schmerzen, die direkt von Nerven ausgehen, hilft Pregabalin, die
Schmerzkontrolle zu verbessern. Es gibt keine direkten altersspezifischen Ne-
benwirkungen und keinen Einfluss auf das Gerinnungssystem, so dass Lyrica
nach den Vorgaben ohne Probleme eingesetzt werden kann.

Strukturelle Schmerztherapie

Vom morphologischen Gesichtspunkt aus kdnnen verschiedene Strukturen un-
terschiedliche Schmerzsensationen auslésen. Arthrogener Schmerz, muskula-
rer Schmerz, ligamentérer und neuropathischer Schmerz. Sowohl die Schmerz-
therapie mit Medikamenten als auch die physikalische Schmerztherapie kénnen
auf die entsprechenden Strukturen abgestimmt werden. Wenn die Indikationen
und Kontraindikationen flr jede Therapieart genau beachtet wird, kann eine sehr

Flupirtin (z.B. Katadolon®)

Wirkung Analgetisch, leicht spasmolytisch

Indikation Mittelstark wirkendes Schmerzmittel, das im zentralen Nervensystem zur
Wirkung kommt

Einfluss auf das Bei einer gleichzeitigen Gabe von gerinnungshemmenden Arzneimitteln

Gerinnungssystem und Flupirtin kann es zu einer Verstirkung der Gerinnungshemmung
kommen

Halbwertszeit 1-3h

Wirkungsdauer Sh

Nebenwirkungen Schwindelgefiihl, Mundtrockenheit, Magenbeschwerden,

Oberbauchschmerzen, Ubelkeit, Durchfall, Blutdruckabfall,
Uberempfindlichkeitsreaktionen an der Haut mit Rétung und Juckreiz,

Kopfschmerzen
Kontraindikation Hepatische Enzephalopathie, Erkrankungen der Gallenwege
Cave Bei Nieren- oder Leberinsuffizienz ggf. Dosisreduktion
Dosierung pro Tag Kinder >6 Jahre: 3—4 x 75 mg, Hochstdosis 300 mg

Erwachsene: 3 x 100-200 mg, Héchstdosis 600 mg

Abbildung 7: Charakteristika von Flupirtin
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effektive Schmerztherapie eng an den betroffenen Strukturen ausgerichtet
durchgefuhrt werden. Die Therapiekonzepte sind multimodal und beinhalten ne-
ben der pharmakologischen und physikalischen Therapie auch Chirotherapie,
traditionelle chinesische Medizin und Psychotherapie.

Muskulédrer Schmerz (Abb. 10 + 11)

Wenn die Muskeln mit einem dumpfen, tiefen, ziehenden Schmerz im Muskel-
bauch reagieren, kommt es haufiger auch zu Steifigkeitsgefuhl mit unter-
schiedlich groBen Schmerzarealen im Muskel und in der gesamten Muskelket-
te. Dies fuhrt zur muskularen Dysbalance, Atrophie und deutlicher Belastung
durch Fehlbewegung, Instabilitat, klinischer oder subklinischer Entzindung. In
diesem Fall kdnnten als erstes muskelentspannende Mittel helfen. Da jede Ver-
steifung der Muskulatur auch durch Entziindung begleitet ist, sind nicht stero-
idale Antiphlogistica indiziert. Sollte dies nicht zu einer guten Schmerzlinderung
fUhren, kdnnen peripher und zentral wirkende Schmerzmittel eingesetzt werden.

Lokale Infiltrationen bei chronischen Muskelverhartungen, die sonst nicht auf die
medikamentdse Therapie reagieren, sind Mittel der letzten Wahl.

In Ergénzung der Medikamententherapie kdnnen mechanotherapeutische MaB-
nahmen wie Massagen, Krankengymnastik, Warme- oder Kaltetherapie, Elek-
trotherapie oder Krafttraining eingesetzt werden.

Tolperison (Mydocalm®)

Wirkung Analgetisch, leicht spasmolytisch

Indikation Muskelverspannung bei degenerativen Verspannungen des
Muskelapparates

Einfluss auf das Kein Einfluss auf das Gerinnungssystem
Gerinnungssystem

Halbwertszeit Keine Angaben

Wirkungsdauer Keine Angaben

Nebenwirkungen Wie Flupirtin

Kontraindikation Myasthenia gravis, Stillzeit

Cave Hereditire Galaktoseintoleranz, Laktasemangel oder Glukose-Galaktose-

Malabsorption

Dosierung pro Tag Jugendliche >15 Jahre und Erwachsene: 3 x 50-150 mg,
Hochstdosis 450 mg

Abbildung 8: Charakteristika von Tolperison
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Kapselbandschmerz (Abb. 12 + 13)

Die Mittel der ersten Wahl sind hier entzindungshemmende Medikamente, da
Kapsel und Bandapparat als erstes Entziindungszeichen zeigen und so einen
gelenknahen Schmerz verursachen. Die anderen Medikamente sollten nur ein-
gesetzt werden, wenn entziindungshemmende Medikamente keine Wirkung
zeigen. Erganzt werden sollte die medikamentdse Therapie durch physikalische
Therapie, die von Anfang an auch durch propriozeptives Training unterstutzt wer-
den sollte. Dies ist vor allen Dingen die Domane der krankengymnastischen Be-
handlung. In der Elektrotherapie ist vor allem Ultraschall das Mittel der Wahl. Die
beste Massagemethode ist die Querfriktion auf dem schmerzenden Band, kom-
biniert mit einer Kélteanwendung.

Pregabalin (Lyrica®)

Wirkung Analgetisch

Indikation Periphere Nervenschmerzen (neuropathische Schmerzen) im
Erwachsenenalter zur Anwendung als atypisches Schmerzmittel,
Polyneuropathie

Einfluss auf das Kein Einfluss auf das Gerinnungssystem

Gerinnungssystem

Halbwertszeit 6h

Wirkungsdauer Keine Angabe

Nebenwirkungen Gesteigerter Appetit, Gewichtszunahme, Verwirrung, Reizbarkeit,

verringerte Libido (sexuelle Potenz), Euphorie, verschwommenes Sehen,
Aufmerksamkeitsstorung, Schwindel, Mundtrockenheit, Verstopfung,
Erbrechen, Blihungen, Erektionsstorungen, Odeme,Trunkenheitsgefﬁhl,
Miidigkeit, Gangstérungen

Cave Bei Niereninsuffizienz ggf. Dosisreduktion

Kontraindikation Allergie gegen den Wirkstoff Pregabalin oder sonstige Medikamenten-
bestandteile, hereditire Galaktoseintoleranz, Lapp-Laktase-Mangel,
Glukose-Galaktose-Malabsorption

Dosierung pro Tag Erwachsene und Jugendliche >18 Jahre: 150-600 mg,
: verteilt auf 2—3 Einzeldosen, Héchstdosis 600 mg

Abbildung 9: Charakteristika von Pregabalin
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Ligamentidrer Schmerz — medikamentose Therapie

| Arcoxia® J I Ben-u-ron® ] I Mydocalm® | | Tramal® | l Saroten® J
I | I I
| Imbun® | L Novalgin® —l l ~ Musaril® I | Valoron® | | Remergil® l

I
| Oxygesic® ] | Lexotanil® l

Durogesic®

Transtec PRO®

Injektionen: z. B. Carbostesin® 0,5% + Scandicain® % + Lipotalon®
Chirotherapie, TCM, physikalische Therapie

Abbildung 10: Ligamentdrer Schmerz, medikamentése Therapie. Die Medika-
mente sind nach ihrer Wichtigkeit von oben links nach unten rechts geordnet.

Ligamentarer Schmerz - physikalische Therapie

Manuelle Therapie | | Ultraschall 1:3/1:5 Querfriktion Cryotron Entspannun
Maitland £
* Maitlan, I
* Kaltenborn l Diadynamik l IMarnitz-Massagel | Eislolly I | Stabilisation I
* Cyriax
* Traktion I-2 : y
o Stalation | Phonophorese I | Terrier-Massage l | HeiBe Rolle |
der Mechano-
rezeptoren lontophorese Rotlicht
[ I
Bewegungstherapie Hochvolt

(Implantat)

Propriczeption

Abbildung 11: Ligamentdrer Schmerz, physikalische Therapie. Die therapeuti-
schen MaBnahmen sind nach ihrer Wichtigkeit von links nach unten rechts ge-
ordnet.
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Neuropathische Schmerzen (Abb. 14 + 15)

Diese gehen meistens vom Nerv aus und brauchen von Anfang an eine starke
schmerztherapeutische Behandlung. In der physikalischen Therapie sind es in
erster Linie vorsichtige Nervenmobilisationen. In zweiter Linie Triggerpunkt-
massagen wie Marnitz oder Reflexzonentherapie. In der Elektrotherapie helfen
TENS oder Interferenzstréme.

Symptomgesteuerte Schmerztherapie

Die Hauptsymptome in der Hamophilie sind Schwellung, Muskelschwund, Be-
wegungseinschrankung, Stérung der Koordination. Jedes dieser Symptome
kann zu Schmerzen flhren und erfordert eine spezielle physikalische Therapie,
die sich an der Quantitdt des Schmerzes und der individuellen Belastung des
Patienten ausrichtet.

Schwellung

Der Hauptgrund fur Schwellung beim hamophilen Patienten ist eine Blutung.
Diese sollte, wenn sie gro3 genug dafur ist, sofort aspiriert werden. Die Beseiti-
gung der Schwellung ist jedoch nicht ausreichend, denn durch die Schwellung
wird das Gelenk lang anhaltend in seiner effizienten Bewegungsfahigkeit ge-

Muskularer Schmerz - medikamentose Therapie

I I I | , I

Musk(ir::::nzien Antig:::gi;ﬁka mr;::g:;p:;i;h ) opioﬁzﬁeﬁka P;yct:sc:::::naka
| Mydocalm‘”’ | | Arccl)xia® || Ben-u|-ron® | | Trarlnal® | | Saro|:en<° |
[ Tl | [ oo | [ i | [ e ] [ e |
| s.rdalmd® | | ProtzIxon® ] | Oxygesic® | [ Lexowmni® |
| Llor[esal@ | | VoItaI.ren@ |

Transtec PRO®

Injektionen: z. B. Carbostesin® 0,5% + Scandicain® 1% + Lipotalon®
Chirotherapie, TCM, physikalische Therapie

Abbildung 12: Muskuldrer Schmerz, medikamentdse Therapie
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Muskuldrer Schmerz - physikalische Therapie

lKIassische Massagel ITunktionsmassagel | Cryotron | | Diadynamik | Antagonisten-
training
[Ter}‘ier-Massage I [ManueIIeTherapie| | Coldpack I { Interferenz |
I
\Eniu-Massagel | Querdehnung J I Eislolly | Hochvolt
| ] (Implantat)

Muskelrelaxation
(Jacobson)

Crasheis

HeiBBe Rolle

Abbildung 13: Muskulérer Schmerz, physikalische Therapie

Neuropathischer Schmerz - medikamentose Therapie

R
r Lyrica® J L Tramal® | I Saroten® I IiArcoxia@ | | Ben-u-ron® | I Mydocalm® ]
I I [
' Neurontin® | I Valoron® I I Remergil® , L Imbun® I | Novalgin® | musarils I
I Oxygesic® I l Lexotanil® I ' Protaxon® | ’ Katadolon® l

Transtec PRO®

Injektionen: z. B. Carbostesin® 0,5% + Scandicain® 1% + Lipotalon®
Chirotherapie, TCM, physikalische und Psychotherapie

Abbildung 14: Neuropathischer Schmerz, medikamentdse Therapie
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stort. Hier sollten entsprechende entziindungshemmende und schmerzlindern-
de Medikamente mit eingesetzt werden. In der physikalischen Therapie fihrt die
Lymphdrainage vor der Kéltetherapie und den CP-Strom nach Bernhard.

Muskelatrophie

Dieses ist das zweithdufigste Symptom in der hdmophilen Arthropathie und fUhrt
h&ufig durch eine muskulare Dysbalance zu Schmerzen an den Gelenken. Im
Vordergrund der physikalischen Therapie steht hier das Krafttraining an Gera-
ten, unterstitzt wird es durch physikalische Therapie mit Krankengymnastik und
gegebenenfalls elektrischer Stimulation.

Schreitet der GelenkverschleiB weiter voran, kommt es zu erheblichen Bewe-
gungseinschrankungen. Schon friiher kann man die Verklrzung der Beinriick-
seite als ein Hauptsymptom feststellen. In der Therapie steht die Chirotherapie
und die Krankengymnastik, verbunden mit regelmaBigem Krafttraining, an erster
Stelle.

Koordinationsstorungen

Durch alle Symptome zusammen, inklusive Schmerz, haben fast alle Patienten
mit Hamophilie Koordinationsstérungen. Dies trifft vor allen Dingen fur den alte-
ren Patienten zu, der aufgrund der vielen Einschrénkungen nicht mehr so in der
Lage ist, seine taglichen Aktivitdten in Richtung Sport zu lenken. RegelmaBige

Neuropathischer Schmerz - physikalische Therapie

[ , = I = —
Krankengymnastik ~ Mechanotherapie  Elektrotherapie  Thermotherapie

| | l | |

Nervenmobilisation \Ernitz-Massage TENS Cryotron
| l . I _ [
Manuelle Triggerpunke- Interferenzstrom (Widrme)
Therapie: therapie
* Traktion [
* Mobilisation Reflexzonen-
therapie

Abbildung 15: Neuropathischer Schmerz, physikalische Therapie
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Krankengymnastik mit koordinativem Inhalt oder Krafttraining mit koordinativen
Aspekten kann helfen, Schmerzen aufgrund von Koordinationsstérungen in den
Griff zu bekommen.

Spezielle Schmerztherapie mit Cortison oder Hyaluronsiure,
Synoviorthese und OP

Mit zunehmender Artropathie sind auch schmerztherapeutische MaBnahmen
unter Einbeziehung des Gelenkes notwendig. Direkte entzindungshemmende
Substanzen wie Cortison oder Hyaluronsaure werden in die Gelenke gespritzt
und kénnen so die Schwellung der Gelenkinnenhaut zurtickfihren oder die Ei-
genschaft des Knorpels (Hyaluronsaure) verbessern.

Sollte dies noch zu keiner Schmerzlinderung fihren, kénnen die MaBnahmen
wiederholt werden oder durch eine Radiosynoviorthese (das Einbringen von ra-
dioaktivem Material) zur Minimierung der Innenhaut erganzt werden. Ist die bis-
her beschriebene Schmerztherapie nicht mehr in der Lage, gelenkumgebende
Schmerzen zu senken, ist es vielleicht Zeit, an eine Operation zu denken. Hier
besteht prinzipiellimmer die Wahl zwischen dem Einsatz eines neuen Gelenkes,
besonders Huifte und Knie, oder der Versteifung des Gelenkes, hier vornehm-
lich am Sprunggelenk.

Zusammenfassung

Wenn die in dieser Abhandlung beschriebenen MaBnahmen und Methoden frih-
zeitig eingesetzt werden, ist es vielleicht mdglich, drastischere Eingriffe am Be-
wegungsapparat beim hdmophilen Patienten zu vermeiden! Dies muss das
groBte Ziel aller Beteiligter in der Hamophiliebehandlung sein. Speziell beim al-
teren Patienten gibt es Einschrankungen durch einen herabgesetzten Stoff-
wechsel und vermehrte Zusatzerkrankungen im Bereich des Herzens, des Kreis-
laufes, im Magen-Darm, Leber und der Niere. Im Prinzip bedeutet dies immer ei-
ne Adaptation des jeweiligen Medikamentes an die individuellen Mdglichkeiten
des Patienten. Dasselbe gilt fUr die physikalischen TherapiemaBnahmen. Am er-
folgreichsten ist stets die Kombination aller verfligbarer MaBnahmen plus die
psychologische Betreuung, nicht zuletzt, um die Motivation unserer Patienten zu
erhdhen, ein aktives und positives Leben zu fuhren.

Literatur:

Hamophilie und Schmerz. Axel Seuser, Thomas Wallny, Johannes Oldenburg (Herausgeber). Wel-
lerverlag, Neckargmuiind 2008.
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Hiamophilie, Alter und Sport(therapie)

Von Dérte Czepa und Thomas Hilberg
Bergische Universitat Wuppertal, Lehrstuhl flr Sportmedizin

Bedeutung von Bewegung und Sport beim Vorliegen einer himophi-
len Arthropathie aus Sicht der Sportmedizin

Die hamophile Arthropathie ist eine haufige Komplikation beim Vorliegen einer
Hamophilie. Dabei ist der Verlauf individuell sehr unterschiedlich und abhéngig
vom Schweregrad der Blutungsneigung. Bei schweren Formen kommt es h&u-
fig zu spontanen Einblutungen ins Gewebe. Mit 80 Prozent treten Blutungen in
den Gelenken auf, vor allem in den Knie-, Sprung- und Ellenbogengelenken (Ro-
driguez-Merchan 1996). Muskelblutungen kommen mit etwa 15 Prozent vor, da-
bei sind besonders haufig der M. iliopsoas (Huftbeuger), die Waden- und Ober-
schenkelmuskulatur betroffen. Im Vergleich zu Einblutungen in die Gelenke
sind Muskelblutungen meist auf ein Trauma zurtckzufiuhren (Beyer et al. 2010).

Blutungen in den Gelenken sind mit Schwellungen, Uberwérmung, Schmerzen
sowie einer eingeschrénkten Beweglichkeit verbunden. Das im Gelenkspalt be-
findliche Blut fuhrt zu Eisenablagerungen in der Gelenkkapsel. Durch den wei-
teren Abbau des vorhandenen Blutes werden entziindliche Prozesse im Gelenk
(Synovitis) ausgeldst, die zu Veranderungen an der Gelenkinnenhaut und am
Knorpel fuhren. Die verschiedenen Wechselwirkungen werden aktuell in der Li-
teratur diskutiert (Roosendaal et al. 1999, Jansen et al. 2007, Valentino et al.
2007). Muskelblutungen sind meist sehr langwierig und gehen mit irreversiblen
Schéadigungen des Muskels einher, die zu Bewegungs- und Funktionsverlusten
fihren.

Die Hamophilie ist glticklicherweise zu einer gut beherrschbaren Krankheit ge-
worden. Heute ist die Zahl der Einblutungen aufgrund besserer Therapiem&g-
lichkeiten vor allem flir die heranwachsende Generation deutlich geringer als
noch vor einigen Jahren. Dennoch sind trotz frihzeitiger Bedarfs- oder Dauer-
substitution bereits im Kindes- und Jugendalter funktionelle Stérungen der Ge-
lenkfunktion nachweisbar (Seuser et al. 2003), weshalb die Herausforderung
hier vor allem in der praventiven Behandlung liegt. Bei erwachsenen Hadmophi-
len und alteren Personen, insbesondere bei Patienten mit schweren Verlaufs-
formen, finden sich dagegen teilweise schwerste Deformitdten mit funktionellen
Beeintrachtigungen aufgrund mehrfach gelenkschadigender Einblutungen. Aus
heutiger Sicht betrachtet, ist dies auf eine teilweise unzureichende Nachbe-
handlung in friheren Jahren zurickzuflhren. Die meist irreversibel degenerier-
ten Gelenkstrukturen flhren ihrerseits regelhaft zu Anpassungen der Motorik.
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Die kdrperliche Leistungsfahigkeit nimmt ab dem 30. Lebensjahr jahrlich um et-
wa 1 Prozent ab. Die Verdnderungen des Bewegungsapparates bei vorliegen-
der hamophiler Arthropathie verstarken deutlich diesen Effekt. Studien sowohl
aus der eigenen als auch von anderen Arbeitsgruppen belegen, dass bei Pati-
enten mit Hamophilie die motorischen Hauptbeanspruchungsformen Ausdau-
er, Beweglichkeit, Koordination und Kraft gegenuber einer Vergleichsgruppe oh-
ne Hamophilie objektiv deutlich eingeschrankt sind. Auch subjektiv wird die kor-
perliche Leistungsfahigkeit von den Betroffenen als auffallig und stérend einge-
schétzt (Czepa et al. 2008). Die funfte motorische Hauptbeanspruchungsform
Schnelligkeit wurde bislang bei Untersuchungen an Hadmophilen nicht bertck-
sichtigt, da diese aus rehabilitativer Sicht keine Bedeutung hat.

Blutungsbedingte Schonungsphasen gehen mit einer Atrophie sowie Kraftre-
duktion der Muskulatur einher (Pietri et al. 1992, Falk et al. 2000 & 2005, Hilberg
et al. 2001). Die Kraftleistungsfahigkeit spielt aber eine wichtige Rolle, da eine
unterentwickelte Muskulatur die Stabilisierungs- und Schutzfunktion betroffener
Gelenke herabsetzt und muskulare Dysbalancen bedingt. Ohne ausreichende
Muskelfuhrung ist das betroffene Gelenk anfalliger flir Fehlbewegungen, wo-
durch wiederum das Verletzungs- und Blutungsrisiko erhdht ist. Unbehandelt ist
dies der Beginn eines Kreislaufes mit schwerwiegenden Auswirkungen auf die
Gelenkfunktion (Rodriguez-Merchan 1999, Gilbert 2000) (Abb. 1).

Einblutung
Verletzungsrisiko
Synovitis
Gelenkinstabilitat
Schmerzen
Muskelatrophie
Immobilitat

Abb. 1: Der Beginn eines Kreislaufes mit schwerwiegenden Auswirkungen auf die
Gelenkfunktion
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Wiederholt auftretende und langere Gelenkeinblutungen fihren meist zu einer
chronischen Synouvitis, die Schadigungen an Knorpel und Knochen bis hin zur
volligen Gelenkzerstérung verursacht und im Endzustand einen Gelenkersatz
unumganglich machen kann. In den Gelenken befinden sich Fuhler, in der Fach-
sprache auch Propriozeptoren genannt, die Stellungen und Bewegungen wahr-
nehmen und Informationen an die Motorik weitergeben. Durch Gelenkschadi-
gungen werden mdglicherweise auch diese Rezeptoren in Mitleidenschaft ge-
zogen und bedingen dann Defizite in der Koordination. Eine herabgesetzte Ko-
ordination lasst sich vor allem in einer reduzierten Gleichgewichtsfahigkeit und
damit erhéhten Angst vor Stlrzen bei den Betroffenen nachweisen (Hilberg et
al. 2001, Gallach et al. 2008, Fearn et al. 2010).

Nicht nur akute Einblutungen gehen mit Einschrankungen in der Beweglichkeit
einher, auch jahrelange Schon- und Fehlhaltungen kénnen zu dauerhaften Ver-
kurzungen (Kontrakturen) von Muskeln, Sehnen und Bandern bis hin zur vélli-
gen Gelenkversteifung flihren. Untersuchungen belegen vor allem eine einge-
schrankte Dehnbarkeit der Beinmuskulatur (Cabezos et al. 2002, Seuser et al.
2004). Einblutungen in die Wadenmuskulatur gehen nicht selten mit einer Spitz-
fuBstellung einher (Ribbans & Rees 1999).

Auch die Ausdauerleistungsfahigkeit riickt bei Patienten mit Hamophilie in der
Krankheitspréavention zunehmend in den Fokus. Aufgrund der verbesserten
Therapiemoéglichkeiten mit Faktorenpraparaten ist die Lebenserwartung von
Hamophilie-Patienten anndhernd vergleichbar mit der Gesamtbevélkerung, wo-
durch aber auch die bekannten altersbedingten Erkrankungen wie Schlaganfall
und Herzinfarkt zunehmend auftreten (Dolan 2010). Des Weiteren sind durch
blutungsbedingte Immobilitat die Leistung des Herz-Kreislauf-Systems (Falk et
al. 2000, Herbsleb & Hilberg 2009) und des Muskelstoffwechsels herabgesetzt,
was sowohl mit einer verminderten Herzfunktion als auch mit einer schlechten
Versorgung der Muskulatur einhergeht. DarGber hinaus kann ein herabgesetz-
tes korperliches Aktivitdtsverhalten zu Ubergewicht flhren, was immer eine zu-
satzliche Belastung fur die Gelenke bedeutet.

Zusammenfassend kann gesagt werden, dass Blutungsereignisse bei Patienten
mit Hamophilie zu einer deutlich verminderten Funktion im Bereich des Bewe-
gungsapparates und folglich auch zu einer herabgesetzten Lebensqualitat
fihren. In der Behandlung der hdmophilen Arthropathie stellt daher der bewe-
gungs- und sporttherapeutische Ansatz neben der Versorgung mit Faktoren-
praparaten und einer adaquaten Schmerztherapie eine maBgebende Saule dar.
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Moglichkeiten sportlicher Betitigungen fiir Patienten
mit Himophilie

Der altersbedingte Ruckgang der motorischen Leistungsfahigkeiten Iasst sich
in jedem Alter durch ein geeignetes Training zumindest verzégern. Trainierte
sind Untrainierten grundsétzlich in allen Altersstufen Uberlegen. Zu den allge-
mein bekannten Vorteilen von Sport und Bewegung gehdéren auf der korperli-
chen Ebene die Verbesserung des Herz-Kreislauf-Systems, die Erhaltung der
Muskel- und Gelenkfunktion sowie die Blutdruck- und Gewichtskontrolle. Daru-
ber hinaus werden auf der psychosozialen Ebene soziale Kontakte, das Wohl-
befinden und Selbstbewusstsein geférdert sowie Angste und Stress abgebaut
(Buzzard 2000, Mulder et al. 2004, Von Mackensen 2007).

Bis in die 60er Jahre hinein wurden samtliche sportliche Aktivitaten fur Hamo-
philie-Patienten aus Vorsicht vor Verletzungen regelrecht verboten (Weigel &
Carlson 1975). Aufgrund der gegebenen Grundversorgung mit Faktorenprapa-
raten und der Mdglichkeit der Heimselbstbehandlung Uberwiegen heute die Vor-
teile kérperlicher Betéatigungen, so dass den Betroffenen ein entsprechendes
Training ausdrucklich empfohlen wird (Buzzard 1996, Hilberg et al. 2001). Bis-
lang haben sich allerdings nur wenige Arbeitsgruppen dieser Thematik ange-
nommen (Gomis et al. 2009).

In wissenschaftlichen Publikationen (Mulder et al. 2004, Hilberg 2005) sowie Pa-
tienten-Broschuren (Jones et al. 1998, Kurme & Seuser 2002) finden sich diver-
se Empfehlungen hinsichtlich der Eignung verschiedenster Sportarten fir den
héamophilen Patienten. Empirische Arbeiten liegen auf diesem Feld nicht vor. Als
wichtigstes Kriterium zur Eignung einer Sportart wird der Kérperkontakt mit an-
deren Personen oder der Umgebung als Beurteilungsgrundlage angefihrt.
Demnach sind Sportarten wie Angeln, Badminton, Billard, Funktionsgymnastik,
Golf, Radfahren mit Einschrankungen, Schwimmen, Segeln, Wandern und Yo-
ga besonders empfehlenswert. Nicht geeignet sind Boxen, FuBball und Judo.
Ein weiterer wichtiger Aspekt zur Wahl der richtigen Sportart stellt der aktuelle
Gesundheits- und Leistungszustand dar. Jede Sportart setzt unterschiedliche
Fahigkeiten und Fertigkeiten voraus, die vor Beginn getestet und entsprechend
individuell trainiert werden sollten. Jedoch nicht nur ein starker Muskelapparat,
sondern auch das Tragen geeigneter Kleidung, Schuhe und Schutzausriistung
sowie eine adaquate Erwarmung beugen Sportverletzungen vor. Das Sporttrei-
ben bei akuten Verletzungen bzw. Infekten ist wie auch bei Leistungssportlern
generell untersagt. Eine prophylaktische Substitutionstherapie vor dem Sport-
treiben ist in der Regel nicht nétig, wird aber bei ungewohnten und anstren-
genden Aktivitdten empfohlen (Jones & Buzzard 1997, Seuser et al. 2007).

Von besonderer Bedeutung ist der Einsatz physio- und sporttherapeutischer
MaBnahmen zur Erhaltung und Verbesserung der individuellen kdrperlichen Lei-
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stungsfahigkeit und Belastbarkeit des Kérpers zur Verrichtung alltaglicher Ar-
beiten. Die Physiotherapie beinhaltet sowohl physikalische Anwendungen wie
die Elektro-, Ultraschall- und Kryotherapie als auch manuelle Techniken (Bu-
zzard 1997, Beeton 2000). Diese Verfahren werden vor allem zur Schmerzlin-
derung, Senkung des Muskeltonus, Gelenkmobilisation und Muskelkraftigung
eingesetzt. Die Anwendungen bei Hdmophilie-Patienten werden kaum durch
wissenschaftliche Untersuchungen untermauert und beruhen vor allem auf Ex-
pertenmeinungen. Die Anwendung von Massagen ist umstritten.

Waéhrend die Physiotherapie einen rein medizinisch-funktionellen Ansatz ver-
folgt, wird Uber die Sporttherapie zusatzlich die paAdagogische und psychoso-
ziale Ebene angesprochen mit dem Ziel, Hilfe zur Selbsthilfe zu leisten. Einen
ganzheitlichen und nachhaltigen Beitrag liefert dabei das Haemophilia & Exer-
cise Project (kurz: HEP; www.haemophilia-exercise.de), in dem unsere Mitar-
beiter seit 1999 auf dem Gebiet Hamophilie und Sporttherapie eine besondere
Expertise gewinnen konnten. Dieses Sporttherapieprojekt richtet sich vorwie-
gend an Personen mit schwerer bis mittelschwerer Himophilie A und B im Alter
zwischen 16 und 65 Jahren, im Einzelfall auch alter. Mittels einer individuell an-
gepassten Sporttherapie und Trainingsberatung wird die Eigenkompetenz der
Betroffenen im Bereich der koérperlichen Bewegung verbessert. Dazu werden die
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Abb. 2: Therapiestunde im Rahmen eines HEP-Sportcamps
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Teilnehmer in regelmaBig stattfindenden gemeinsamen Sportcamps geschult.
Zwischen den Sportcamps erfolgt das selbstandige Heimtraining, welches
durch ein Team aus Arzten, Sportwissenschaftlern und Physiotherapeuten (iber
neueste Medien betreut wird. Zur Trainingskontrolle protokollieren die Teilneh-
mer monatlich ihr Training. RegelmaBige wissenschaftliche Untersuchungen
Uberwachen die Effekte der Sporttherapie.

Die Therapieschwerpunkte liegen inhaltlich auf einer Verbesserung der Kérper-
wahrnehmung, des Muskel- und Gelenkapparates sowie des Herz-Kreislauf-Sy-
stems. Die Schulung der Kérperwahrnehmung stellt dabei einen wirkungsvol-
len Einstieg in die Sporttherapie bei Personen mit Himophilie dar. Die verbes-
serte Eigenwahrnehmung und damit auch das Bewusstwerden von Haltungen
und Bewegungen erleichtern das Einliben und Erlernen von motorischen Ubun-
gen. Nach dem bewussten Zugang zum Gelenk kommen Mobilisationstechni-
ken zur Erhaltung bzw. Verbesserung der Gelenkbeweglichkeit zum Einsatz.
Nach diesen vorbereitenden MaBnahmen flieBen muskelaktivierende Ubungen
zur Schulung der Kraft und Koordination in die Therapiestunden ein. Dabei ha-
ben sich ein sanftes Training zum Beispiel mit Hilfe eines Thera-Bandes® oder
in Form von isometrischen Spannungstechniken, aber auch koordinative
Ubungsformen wie der Einbeinstand in all seinen Facetten bewahrt (Abb. 2).

Zusatzlich werden Uber ein regelmaBiges, individuell dosiertes Ausdauertraining
das Herz-Kreislauf-System und der Muskelmetabolismus angesprochen. Dies
erfolgt in Form von Radfahren auf dem Hometrainer oder in einem geeigneten
Fitnessstudio, Uber Walking-Einheiten, aber auch Uber h6here Wiederholungs-
zahlen wahrend des Krafttrainings bei gleichzeitig geringer Intensitét. Die Trai-
ningssteuerung und -kontrolle erfolgt mit Hilfe einer Pulsuhr. Am Ende jeder Trai-
ningseinheit sollen bestehende Muskelspannungen uber tonusregulierende
MaBnahmen geldst werden. Hierzu eignen sich hervorragend sanfte Dehnungs-
und Entspannungstechniken, wie Tai Chi und die Progressive Muskelrelaxation.

Die in den letzten Jahren im Rahmen des HEP-Projektes eingesetzten therapeu-
tischen Methoden und Techniken haben sich als effektiv, sensitiv und individu-
ell adaptierbar erwiesen (Hilberg et al. 2003, Czepa et al. 2009, Kurz et al. 2009)
und kdnnen AnstoB fur ein aktiveres Leben bis ins hohe Alter sein.

Zusammenfassend ist anzumerken, dass Mdéglichkeiten flr sportliche Betati-
gungen auch fur Patienten mit Hamophilie bestehen. Grundsatzlich ist es nie zu
spét, mit einem Training zu beginnen, sofern die individuellen kérperlichen Vor-
aussetzungen bei der Erstellung eines Trainingsprogramms bertcksichtigt wer-
den und eine spezifische Beratung sowie Betreuung erfolgen. Das Training soll-
te unter fachkundiger Anleitung und in Abstimmung mit dem behandelnden Arzt
erfolgen. Das HEP-Team ist hier gerne lhr Ansprechpartner.
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Die Bedeutung von Krafttraining im Alter

Von Janis Kalnins, Minchen

Bereits ab dem 30. Lebensjahr baut unser Kdrper 3% Muskelmasse pro Le-
bensjahrzehnt ab, wobei diese Zahl bis zum 60. Lebensjahr bereits bis auf 10%
ansteigt. Mit diesem hormonell bedingten Abbau von Muskelmasse geht in der
Regel auch ein Verlust von Kraft einher. Mit gezieltem Krafttraining kann man die-
sem Prozess entgegenwirken. Aber warum ist der Erhalt der Kraft Gberhaupt so
wichtig?

Das Aufbringen von Kraft spielt eine zentrale Rolle in unserem Alltag. Jede Be-
wegung, ob Aufstehen aus dem Sitzen oder nur das Anheben einer Hand, for-
dert die Uberwindung eines Widerstandes und somit die Entwicklung von Kraft.

Unsere Muskeln sind im Stande, die Mehrheit der alltdglichen Anforderungen zu
bewaltigen, manche davon unter enormen Anstrengungen, die meisten jedoch,
ohne dass wir uns Uberhaupt der Kraftentwicklung bewusst werden — so auch
bei der Stabilisierung unserer Gelenke durch Muskeln.

Damit nicht jede Bewegungsausfuhrung zu einem Kraftakt wird, muss unsere
Muskulatur in Form bleiben und unser Gedachtnis Bewegungsmuster abspei-
chern. Fur die gdngigen Bewegungen ist dies bereits im Laufe unseres Lebens
geschehen, in Form von koordinativen Lernprozessen bei komplexen Bewe-
gungen oder Anpassungen unseres Korpers an Belastungen, auf die zum Bei-
spiel mit Muskelwachstum reagiert wird. Gelegentlich fallen uns aber einige Be-
wegungen schwer und erst nach wiederholtem Male leichter. Grund hierfur ist
die Gewdhnung unseres Korpers an regelmaBig auftretende Belastungen.

Finden diese regelmaBigen Belastungen nun planmaBig statt, spricht man von
Training. Training hat in aller Regel die Funktion, eine bestehende Leistungs-
fahigkeit zu erhalten oder zu verbessern. Hierzu missen sogenannte Bela-
stungsreize gesetzt werden, welche, in Abhangigkeit ihrer Intensitat, die ge-
wulnschten Anpassungen unseres Korpers bewirken. Um eine bestehende Form
zu erhalten, mussen die Belastungsreize auf Héhe der aktuellen Leistungs-
fahigkeit liegen. Das bedeutet fir den Alltag, dass wir unsere Form nur dann hal-
ten, wenn wir unsere Mdglichkeiten auch regelméaBig ausschépfen.

Als Beispiel:

Bin ich im Stande, einen Kasten Wasser in den ersten Stock zu tragen, muss ich
dies oder etwas Vergleichbares auch regelmaBig tun. Andernfalls verliert mein
Koérper an Leistungsfahigkeit.

Sollen Fortschritte gemacht werden, missen die Reize Uberschwellig gesetzt
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werden, also in aller Regel Uber das hinausgehen, was wir als einfach empfin-
den. Nur wenn das »innere Gleichgewicht«, die Homdostase, gestort wird, kann
der Kérper mit Anpassungserscheinungen reagieren und leistungsfahiger wer-
den.

Am Beispiel des Wasserkastens:

Will ich den Kasten in den zweiten Stock tragen, bin damit aber noch Uberfor-
dert, mache ich im ersten Stock eine kurze Pause und gehe dann weiter. Unser
Kérper reagiert nun auf die gestiegenen Anforderungen und passt sich an, in-
dem die Muskeln besser zusammenwirken, unser Herz-Kreislauf-System die
Muskeln besser versorgt, mehr Energie gespeichert wird und letztlich die Mus-
keln selbst wachsen. Nach einigen »Trainingseinheiten« sind wir nun in der La-
ge, direkt bis in den zweiten Stock zu gehen.

Wahrend des Trainings kommt es also zur Schwachung unseres Kérpers (De-
generation), an die der Aufbau dieser Strukturen anschlieBt (Regeneration),
woraus wir gestéarkt hervorgehen (Superkompensation). Dieser Effekt hélt meh-
rere Tage an und gibt uns die Mdglichkeit, einen erneuten Trainingsreiz zu set-
zen; diesmal sind wir schon etwas starker. Trainiert man nun regelméBig im Zeit-
raum der Superkompensation, kommt es rasch zu merklichen und auch sicht-
baren Effekten.

Leider kommen der einfachen Idee von Krafttraining regelmaBig Dinge in die
Quere: Neben Zeitmangel oder dem »inneren Schweinehunds«, den es zu Uber-
winden gilt, sind es oftmals Schmerzen und bei Hamophilen die typischen ha-
marthrotischen Verédnderungen, welche die sportliche Aktivitdt hemmen. Als
Folge von Schmerzen tritt Immobilitat auf, unser Kérper sucht nach Schutz fur
seine verletzten, schmerzenden Strukturen und verlangt nach Ruhe. In der Ru-
hephase kann der Kérper zwar heilen, aber gleichzeitig geschieht etwas Uner-
wunschtes: Die Muskeln, die in einer Zeit von Bettlagerigkeit nicht benutzt wer-
den, bilden sich zurlck, sie atrophieren. Zusatzlich verlieren wir an Propriozep-
tion, dem Gefuhl fur unsere Gelenkstellung. Wir gehen also geschwacht und mit
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weniger Gefuhl fur unseren Kérper aus dieser Zeit hervor. Infolgedessen sind un-
sere Gelenke instabiler als zuvor, was die Gefahr einer erneuten Verletzung, Ge-
lenkblutung und den daraus resultierenden Schmerzen erhdht, welche dann er-
neut zu Immobilitat fhren kénnen. Diesen Teufelskreis gilt es zu durchbrechen
oder optimalerweise zu verhindern.

Schmerz

Gelenkblutung Immobilitat

Gelenkinstabilitat Atrophie

Mit Krafttraining lassen sich Gelenke gezielt stabilisieren; Gelenkblutungen und
der damit einhergehenden Immobilitat kann vorgebeugt werden. Als weitere po-
sitive Begleiteffekte sind positive Auswirkungen im Hinblick auf die Vermeidung
von verschiedenen Krankheiten zu beobachten. So beugt ein regelméaBiges
Krafttraining der Entstehung von koronaren Herzerkrankungen, Diabetes, Blut-
hochdruck und Ubergewicht vor. Durch die Gewichtsbelastung steigt die Kno-
chendichte, wodurch die Knochen stabiler werden. Hierin liegt ein wesentlicher
Vorteil des Trainings mit Gewichten gegentiber dem Schwimmen, welches kei-
nen Einfluss auf die Knochendichte nimmt. Ein funktionelles Training in Verbin-
dung mit Balancetibungen senkt nachweislich die Sturzgefahr und vermindert
so die Zahl der Verletzungen. Letztlich wirkt sich Sport im Allgemeinen positiv
auf das Gemut aus, das psychische Wohlbefinden steigt.

Krafttraining ist also sinnvoll und spéatestens ab dem Zeitpunkt, an dem sich un-
sere korperliche Aktivitat im Alltag verringert, wohl auch notwendig. Ein Diskus-
sionspunkt ist die Methode des Trainings. Es kursieren zahlreiche Theorien Uber
»das« effektivste Training, entsprechende Beweise fur deren Erfolge liegen je-
doch kaum vor. Da jeder Kérper anders ist, gilt auch kein festes Gesetz — was
fur den einen gut funktioniert, ist fir den anderen nicht zwangslaufig richtig.
Trotzdem gibt es Grundlagen, die zu befolgen sicher sinnvoll ist.

O Bevor Sie mit dem Training beginnen, sollten Sie sich von lhrem Arzt durch-
checken lassen.
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O Suchen Sie Rat beim Fachmann. Ein geschulter Trainer, welcher ausrei-
chend Uber lhre Erkrankung informiert sein muss und fur lhre Beschwerden
und Einschrankungen Verstandnis aufbringt, kann die fir Sie geeigneten
Ubungen auswahlen und demonstrieren.

O Steigern Sie sich langsam. Haufig entstehen Verletzungen nur aus Gbertrie-
benem Ehrgeiz. Bevor Sie ein Trainingsgewicht erhéhen, sollten Sie zunéchst
die Anzahl der Wiederholungen steigern. Beim gesundheitsorientierten Trai-
ning sollten 15 bis 20 Wiederholungen technisch korrekt durchgefuhrt wer-
den kénnen.

O Trainieren Sie nie alleine. Ein Trainingspartner ist nicht zwingend nétig, aber
die Anwesenheit anderer sollte aus Sicherheitsgriinden gewahrleistet sein.

O Vermeiden Sie unndtige Belastungen der Gelenke und Bander. Fihren
Sie dazu Ubungen immer ruhig, nicht schnellkraftig und nie bis zur Uber-
streckung aus.

Die Fragen nach dem Wie und Wo sind auch nicht endgtiltig zu beantworten,
hierbei sollten vor allem die persénlichen Vorlieben beachtet werden. Wer bei-
spielsweise nicht gerne in ein Fitness-Studio gehen mdéchte, kann stattdessen
zu Hause mit einfachsten Mitteln ein effektives Krafttraining durchfihren. Ein we-
nig Platz, eine Matte und ggf. ein paar kleine Hanteln oder ein Thera-Band rei-
chen in der Regel aus. Das Fitness-Studio bietet nattrlich mehr Méglichkeiten,
einzelne Muskeln gezielt und mit Fiihrung von Geréaten zu trainieren.

Dabei sollte man sich aber die Frage nach der Zielsetzung stellen: Geht es mir
um Training, welches mich zu meiner Traumfigur bringt, oder ist das Ziel der Er-
halt/Aufbau von Kraft fiir ein beschwerdefreies Leben im Alltag. Diese beiden Zie-
le gehen weiter auseinander, als man zunéchst glaubt.

Die gangigen Gerate in Fitness-Studios erlauben den gezielten Einsatz einzel-
ner Muskeln, haufig auch unter relativer Schonung einzelner zum Beispiel ha-
marthrotisch veranderter Gelenke, vernachlassigen jedoch fast ausnahmslos die
naturliche Funktion. Ein funktionelles Training bedeutet zweckmaBiges Training,
gefuhrte Gerate im Studio ubernehmen jedoch die Stabilisierung des Korpers
fur den Trainierenden. Dies ist winschenswert, wenn es um den Aufbau von
Muskelmasse zum Zwecke der Optik geht, aber unniitz, wenn die Bewegungen
im Alltag nicht von AuBen gestutzt werden. Somit sind geflhrte Gerate sicher
nicht als funktionell zu bezeichnen, von einigen Ausnahmen im Bereich der Re-
habilitation einmal abgesehen.

Ein einfaches Beispiel fur den Nutzen von Geraten im Fitness-Studio ist das
Standardgerat »Beinstrecker«, bei dem meist in sitzender Position das Kniege-
lenk gegen einen Widerstand gestreckt wird, um die Oberschenkelmuskulatur
zu kraftigen. Betrachtet man diese Bewegung und sucht sie im Alltag, wird man
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wohl lange suchen. Eine eingelenkige Bewegung, dazu mit Stabilisierung durch
die Sitzflache, kommt im Leben in freier Wildbahn nicht vor. Somit ist der Nut-
zen von kraftigen Oberschenkelstreckern minimal, wenn nicht gleichzeitig alle
anderen Muskeln, die zu einer passenden Bewegung gehéren, auch entspre-
chend auftrainiert werden. Warum also nicht gleich die ganze, im Alltag auftre-
tende Anforderung trainieren? Argumentiert wird von Seiten der Gerateherstel-
ler oder deren Anhanger mit der Sicherheit beim Geratetraining, die Frage nach
dem Nutzen im Alltag bleibt damit aber unbeantwortet.

Fur eine Auswahl an funktionellen Ubungen, ob im Studio oder zu Hause, bleibt
letztlich der fachliche Rat unerlasslich, den man sich aber in jedem besseren Stu-
dio bei einem ausgebildeten Trainer holen kann.

Ubrigens gibt es auch Ubungen, die trotz Bewegungseinschrankungen durch-
gefuhrt werden kénnen. Beim sog. isometrischen Training wird die Muskulatur
langsam angespannt, bis nach etwa zwei Sekunden die maximale Spannung,
die Sie erlangen kénnen, erreicht ist. Diese Spannung gilt es nun fir etwa sechs
Sekunden aufrechtzuerhalten und dann langsam wieder zu I6sen. Davon vier bis
sechs Durchgénge, und Sie sollten die angenehme Wirkung spuren. Versuchen
Sie’s mal...
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Der Umgang mit Behinderung und
Zusatzerkrankungen (Komorbiditat) aus der
Perspektive eines Patienten

Von Cees Smit
Geschéftsfuhrer der Niederlandischen Hamophiliegesellschaft
von 1987 bis 1998

Verinderte Perspektiven

Als 59-Jahriger mit einer schwe-
ren Hamophilie habe ich eine
Reihe von bemerkenswerten
Veranderungen in der Hamophi-
liebehandlung miterlebt. Nach
der Anfangszeit ohne jegliche
Therapiemoglichkeiten bestand
die erste groBe Veranderung
darin, dass nun eine wirkungs-
volle Hamophiliebehandlung zur
Verfugung stand. Dies waren die
besten Zeiten fur die Hamophi-
len meiner Altersgruppe: von
Mitte der 60er-dahre bis zu den
frdhen 80er-Jahren des vorigen
Jahrhunderts. Nachdem ich ur-
sprunglich ein schwieriges Le-
ben mit viel Schmerzen zu er-
warten gehabt hatte, bestand
nun die Aussicht auf ein weitge-
hend normales Leben.

Die schlimmsten Zeiten kamen
zu Beginn der 80er-Jahre, als
sich herausstellte, dass Empfan-
ger von Blut und Blutprodukten
— und besonders Hamophile -
zu den Hochrisikogruppen fur HIV-Infektionen gehérten. Zudem zeigte sich spé-
ter, dass auch die Infektion mit dem Hepatitis C-Virus schwerwiegende und so-
gar lebensbedrohliche Konsequenzen haben kann. Als ich erfuhr, dass ich
tatsachlich sowohl mit HIV als auch mit HCV infiziert bin, sah ich meinen Le-
benshorizont von Neuem verkUrzt. Die Zukunft hellte sich allerdings wieder auf,
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als die HAART Therapie fir HIV entwickelt wurde, und sogar noch mehr, als bei
mir die antivirale Therapie zum Verschwinden des Hepatitis C-Virus fuhrte. Ein-
mal mehr war meine Lebenserwartung wieder auf ein normales Niveau zurlck-
gekehrt. Und nun habe ich tatsachlich den Teil des menschlichen Lebenszyklus
erreicht, den man ein fortgeschrittenes Alter nennen kann.

Himophile als gut geschulte Experten fiir ihre Krankheit

Man geht davon aus, dass Hamophile, ihre Partnerinnen und Familien zumeist
eigenverantwortlich mit der Krankheit umgehen und bezuglich der Hamophilie
gut geschult sind. In der westlichen Welt wachst ein Kind oder junger Erwach-
sener heute mit der Sicherheit auf, moderne Gerinnungspraparate zur Verfugung
zu haben. Die Patienten oder deren Eltern kénnen diese Produkte zu Hause
»nach Bedarf« oder »prophylaktisch« intravends verabreichen. Diese Entwick-
lung hat zu einer enormen Verbesserung der Lebensqualitét fur Himophile ge-
fuhrt.

Der Hauptunterschied zu &lteren Hamophilen besteht darin, dass die jungere
Generation der Hamophilen nur noch wenig Erfahrung mit spontanen und sel-
tenen Blutungen besitzt. Auch die meisten Hamatologen und Hamophilie-
schwestern haben von der Zeit, als hdufige Blutungen fir Hamophile noch an
der Tagesordnung waren, keine direkte Kenntnis mehr. Die Arzte aus den ersten
Tagen der Hamophiliebehandlung werden alter. Einige sind im Ruhestand, an-
dere haben sich aufgrund von Schuldgefihlen wegen der Virusinfektionen ihrer
Patienten zurtickgezogen.

Fir den alteren Hamophilen bedeutet dies, dass er als erfahrener Hamophilie-
Experte es mit einer neuen Generation von Behandlern zu tun hat, die mit sei-
ner medizinischen und sozialen Vergangenheit sowie den friher »typischen Ha-
mophilieproblemen« vielfach nicht mehr vertraut sind."

Meine personliche »Hémophilie-Karriere«

Mangels einer Hamophiliebehandlung verbrachte ich wahrend meiner ersten
zwanzig Lebensjahre viel Zeit im Krankenhaus. Ungeféhr zehn dieser zwanzig
Jahre lebte ich in einem Krankenhausbett. Trotzdem habe ich diese Lebens-
phase nie als eine schwere Blurde empfunden. Entgegen der damals gangigen
Krankenhausregeln durften meine Freunde mich besuchen. Wie andere Jungen
spielte ich — wann immer es mdglich war — mit anderen Kindern und hatte SpaB
an der Schule.

1 Siehe hierzu auch E.P. Mauser-Bunschoten / A. de Knecht-van Eekelen / C. Smit
(Hrsg.): Rare bleedings in haemophilia, Utrecht 2002.
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Erst viel spater in meinem Leben wurde mir bewusst, welch auBergewohnliche
und individuelle Behandlung mir durch meinen Arzt und besonders durch die
Oberschwester der Station, auf der ich die meiste Zeit verbrachte, zuteil wurde.
Wie meine Eltern, die mich immer dazu animierten, so unabhangig wie méglich
zu werden, war auch diese Oberschwester immer besorgt wegen meiner langen
Fehlzeiten in der Schule und der Trennung von den Freunden. Wahrend meines
letzten Jahres am Gymnasium durften sogar die gesamte Klasse und die Leh-
rer zur Prifungsvorbereitung zu mir ins Krankenhaus kommen. Wenn sich an-
dere nicht-hdmophile Patienten Uber meine offensichtliche Vorzugsbehandlung
beschwerten, sagte sie ihnen, dass dies ebenfalls ein notwendiger Teil meiner
medizinischen Behandlung sei. Obwohl sie es niemals so ausgedriickt hatte,
galt fur sie der Leitspruch: »Ein Patient ist mehr als nur seine Krankheit.«

Nadel-Angst

Wahrend meiner ersten Jahre im Krankenhaus entwickelte ich eine starke Ab-
neigung gegen die regelmaBigen Venenpunktionen, die fir die Injektion des Ge-
rinnungsfaktors — oder friher des Plasmapraparats — notwendig ist. Wie viele an-
dere Hamophile bildete ich geradezu eine »Nadel-Phobie« aus. Mit 15 Jahren
ging ich deswegen zu einem Psychologen, doch mit geringem Erfolg. Die Angst
verschwand an dem Tag, als ein Arzt mir vorschlug, die Injektion selbst vorzu-
nehmen. Es klappte sofort gut, und seither habe ich mich immer selbst gespritzt.
Die Angst kommt jedoch zurick, wenn Routineuntersuchungen und Blutab-
nahmen bevorstehen. Allerdings habe ich jetzt einen speziellen Ausweis, der mir
bescheinigt, dass ich mich selbst stechen darf und kann.

Eine neue Perspektive

In den frihen 70er-dahren schloss ich das Gymnasium ab und zog zum Studi-
um in eine andere Stadt. Schon bald musste ich feststellen, dass nicht tGberall
in den Krankenhdusern auf dieselbe Art und Weise mit den hamophilen Patien-
ten umgegangen wurde, wie ich es von zu Hause gewohnt war. Nach zwei Jah-
ren mit vielen schlechten Erfahrungen fand ich schlieBlich ein Krankenhaus, in
dem ein personlicherer Kontakt zwischen dem Krankenhauspersonal, den Pati-
enten und ihren Eltern gepflegt wurde.

In dieser Zeit wurde die Niederlandische Hamophiliegesellschaft (NVHP) ge-
grindet und aus den USA das Konzept der Heimselbstbehandlung Gbernom-
men. Ich war einer der ersten Patienten, die die Heimselbstbehandlung prakti-
zierten. Die Zukunft sah rosig aus. Halb scherzend, halb ernst erklarte der Ha-
matologe meiner Mutter, dass sie nun aufhéren kénne, sich Sorgen Uber meine
Gesundheit zu machen. Er meinte, dass ich in den nachsten 25 Jahren nun kein
Krankenhaus mehr aufsuchen musse. Wie fir alle anderen Manner ohne Ha-
mophilie wirden nun auch fur mich Herzprobleme oder andere Symptome, die
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bei hart arbeitenden Menschen auftreten, die gréBten Risikofaktoren fur einen
Krankenhausaufenthalt sein. Und in der Tat musste ich wahrend der nachsten
30 Jahre nicht mehr in eine Klinik eingewiesen werden. Was die Lebensqualitat
betrifft, hatte sich die Perspektive fir Hamophile nun definitiv verandert.

Zusatzerkrankungen (Komorbidit:it)

Der Hamatologe hatte mit seiner Prophezeiung also Recht. Aber was keiner von
uns damals vorhersehen konnte, waren die Auswirkungen der Virusinfektionen.
Krankheit und Tod durch HIV und HCV wurden in den 80er- und 90er-Jahren zum
dominierenden Thema der Hamophilen. Ich habe das Gluck, zu jenem Drittel der
HIV-infizierten Hamophilen zu gehdren, die fast 30 Jahre nach der Infektion noch
am Leben sind.2 Es war zudem ein glticklicher Umstand, dass meine ersten In-
fektionsanzeichen zu dem Zeitpunkt auftraten, als die antivirale Therapie gera-
de neu eingefuhrt worden war. Und als dann die Komplikationen schwerwie-
gender wurden, war bereits die HAART-Therapie verfugbar. Zweimal habe ich
wegen HIV eine Krankenhausbehandlung bendtigt. Eine Situation war recht
ernst und hatte groBen Einfluss auf mein weiteres Leben und das meiner Frau.
Wahrend eines Frankreichurlaubs im Jahr 2001 erlitt ich, hervorgerufen durch
den HIV-Inhibitor Indinavir®, ein akutes Nierenversagen. Ich wurde sehr krank
und lag zwei Wochen auf der Intensivstation des Krankenhauses in Chalon-sur-
Saone. Obwohl ich mich recht gut erholte, hatte sich mein gesundheitlicher All-
gemeinzustand stark verschlechtert. Aufgrund des schlechten Zustands meiner
Knie- und Sprunggelenke schien zudem eine Knieprothese unumgénglich.
Doch dank intensiver Physiotherapie und funktionalem Geh-Training im
Schwimmbad konnte dies vermieden werden. Meine Frau riet mir dazu, ein maB-
gefertigtes Fahrrad zu kaufen, und so verbesserte sich mein Zustand durch aus-
giebiges Radfahren noch weiter. Alles in allem ist fir mich durch die Entwick-
lungen der letzten 25 Jahre die Bedeutung der Hamophilie als Krankheit zurtick-
gegangen. Weit gréBeres Gewicht haben fir mich die Konsequenzen der HIV-
Infektion. Am meisten farchte ich mich vor Langzeiteffekten der taglichen
HIV-Inhibitor-Einnahme und einem Fortschreiten der Infektion.

Alterwerden

Daich erst recht spat im Leben eine feste Partnerschaft eingegangen bin, bin ich
es gewohnt, allein mit meiner Himophilie zurechtzukommen. Ich fihre die Heim-
selbstbehandlung ohne Hilfe durch. Andere Hamophilie haben mir erzahlt, dass

2 An dieser Stelle sei auf eine Publikation hingewiesen, die sich mit dem Alterwerden bei
HIV-Infizierten beschéaftigt: A. de Knecht-van Eekelen in collaboration with C. Smit and
P. Reiss: Aging with HIV/AIDS in the Netherlands, Amsterdam 2010.
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ihnen ihre Frauen dabei helfen oder sogar die Injektion vornehmen. Mir wird nun
bewusst, dass die Selbstbehandlung in der Zukunft ein Problem fir mich werden
kdnnte, aber ich méchte so lange damit weitermachen wie moglich.

Einkaufen ist eine der Tétigkeiten, die altere Himophile aufgrund ihrer schwe-
ren Arthropathie oft nicht gerne mégen. Unsere wbchentliche Einkaufsrunde be-
inhaltet normalerweise mehr als zwei Stunden kontinuierlichen Gehens und Ste-
hens. Es gab Zeiten, in denen es mir aufgrund meines Zustands unmaoglich war,
meine Frau zu begleiten, aber im Moment ist das kein Problem.

Die Dinge werden komplizierter, wenn der eigene Partner krank wird. Meine Frau
hat sich einmal unglicklicherweise das Bein gebrochen. Drei Monate lang mus-
ste ich allein fur das Einkaufen, den Haushalt und das Kochen sorgen. Die Tat-
sache, dass ich Hamophiler bin, berechtigte uns nicht, Haushaltshilfen zu be-
anspruchen. Wir haben es schlieBlich so geschafft, aber es war sehr anstren-
gend.

Wegen meiner ursprunglich niedrigen Lebenserwartung, die in der Zeit der Vi-
rusinfektionen von Neuem abnahm, habe ich an Dinge wie Altersvorsorge und
finanzielle Zukunft kaum einen Gedanken verschwendet. Ich habe nie damit ge-
rechnet, Uberhaupt das Rentenalter zu erreichen. Als ich noch ein Kind war, ha-
ben meine Eltern stets die Wichtigkeit einer guten Bildung betont, um spater ei-
nen ordentlichen Schreibtisch-Job zu bekommen. Doch als ich mit meinem Stu-
dium begann, gab es viele Dinge — beispielsweise die Grindung der Nieder-
landischen Hamophiliegesellschaft —, die mich von meinen Studien fernhielten.
Nach und nach wurde ich zum ewigen Studenten. Und nach der HIV-Infektion
war meine Pension das Letzte, worum ich mir Sorgen machte.

Anders als viele andere HIV-Infizierte konnte ich weiterhin arbeiten. So ist eine
kleine Pension zusammengekommen. AuBerdem habe ich eine Entschadi-
gungszahlung der niederlandischen Regierung fur HIV-infizierte Hamophile er-
halten. Mit diesem Geld habe ich mein Haus gekauft. Seit ich eine Partnerin ha-
be, fuhle ich einen gewissen Druck, Uber meine Pension nachzudenken. Das
Einzige, was ich bisher unternommen habe, ist die Absicherung des Hauses fur
meine Frau fur den Fall, dass mir etwas zustoBen sollte.

Therapietreue (Compliance)

Ich halte mich genau an die medizinischen Vorgaben zur Therapie der Hamo-
phile und von HIV. Ich bin sehr motiviert, zur Physiotherapie zu gehen und Sport
zu treiben (Schwimmen und Radfahren). Dank dieser Aktivitdten konnte ich den
bereits geplanten Einsatz einer Knieprothese verhindern. AuBerdem verzichte
ich auch auf Alkohol, Tabak und andere Suchtmittel. Mehr oder weniger ab dem
Moment, als ich von meiner HIV- und HCV-Infektion erfuhr, habe ich mir das Trin-
ken von Alkohol vollkommen abgewohnt.
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Der perfekte Patient! Das bleibt abzuwarten. Ich muss zugeben, dass ich die Ein-
tragungen fUr die Heimselbstbehandlung nicht ganz zuverlassig ausfihre, und
ich habe definitiv die Tendenz, meinen Zahnarzt zu meiden. Auch war ich an-
fangs sehr unwillig, mit der antiviralen HCV-Therapie zu beginnen. Also bin ich
wohl doch nicht der ideale Patient, der brav alle arztlichen Anordnungen befolgt.

Die Quintessenz dieser langen personlichen Geschichte besteht darin, dass ich
in meinen beinahe 60 Lebensjahren zu einer Person mit multiplen chronischen
Krankheiten geworden bin, was mit einer Vielzahl unterschiedlicher Arztkontak-
te verbunden war und ist. Ich bin Uberzeugt, dass diese Geschichte — obwohl
sie meine eigene, persodnliche Geschichte ist — mit den Erfahrungen vieler an-
derer Menschen mit chronischen Krankheiten und Komorbiditédten tberein-
stimmt. Zwar moégen sich Details unterscheiden, doch das Gesamtbild bleibt
dasselbe.

Drei Probleme mit Komorbiditiaten

Drei Probleme machen mir besonders zu schaffen. Das erste Problem ist die
mangelnde Abstimmung zwischen den einzelnen Fachérzten, das zweite die
Einnahme unterschiedlicher Medikamente und deren Wechselwirkungen, und
das dritte — als Konsequenz aus den beiden ersten —ist ein Problem, das ich ger-
ne den »Angst-Faktor« nenne.

Was die Medikamente betrifft: Alles in allem nehme ich nicht so viele unter-
schiedliche ein. Doch sind bei mir bereits einige Probleme mit bisher nicht er-
klarbaren Komplikationen durch die Wechselwirkung zwischen der HIV-Medi-
kation und der Hamophilie aufgetreten, insbesondere Blutungskomplikationen.
Mein akutes Nierenversagen ist auf einen HIV-Inhibitor zurGckzufihren.

Wenn eine dritte medizinische Disziplin ins Spiel kommt, die mit beiden Krank-
heiten wenig zu tun hat, kann es leicht zu einer Katastrophe kommen. In solchen
Situationen habe ich als Patient mehrfach bei den Arzten einen Mangel an Ko-
ordination sowie an der Bereitschaft und der Zeit, erst miteinander zu sprechen
und dann zu handeln, feststellen missen. Einige Spezialisten nehmen nur »ihr«
medizinisches Problem wahr und behandeln den Patienten entsprechend. Nach
einer Reihe solcher Erfahrungen habe ich automatisch den »Angst-Faktor« ent-
wickelt.

Der Angst-Faktor

Wie manch andere Menschen mit schwerer Himophilie habe auch ich eine spe-
zielle Form von »Angst« entwickelt. Die »Angst« vor mangelnder Koordination der
Arzte, vor einem Kontrollverlust bei einem Krankenhausaufenthalt, bei der Be-
handlung durch in der Himophilie unerfahrene Arzte oder bei einem schweren
Autounfall.
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In all diesen Féllen besteht die Méglichkeit, dass man als geschulter Experte fur
die eigene Erkrankung nicht in der Lage ist, seine Behandlung zu beeinflussen
und zu kontrollieren. Méglicherweise bringt einen der Krankenwagen in eine Kili-
nik, in der gerade ein Bett frei ist, aber niemand Erfahrung mit Hamophilie be-
sitzt — und dann ist wertvolle Zeit verlorengegangen.

Bei alteren Hdmophilen kommt hinzu, dass ihr kérperlicher Allgemeinzustand
durch Virusinfektionen und orthopédische Probleme oft nicht besonders gut ist.
Das fuhrt dazu, dass viele von uns, wenn kleinere oder gréBere Eingriffe bevor-
stehen, nicht nur vor der Operation selbst Angst entwickeln, sondern auch vor
den Folgen dieser Operation fir die gesamte Kérperfunktion. Flr uns ist unser
Gesundheitszustand eine héchst empfindliche — oder vielleicht besser gesagt
»verletzliche« — GréBe.

Im Anschluss an dieses Kapitel werden einige Ratschlage gegeben, wie man mit
seiner Angst umgehen kann.

Originaltitel: Coping with disability and co-morbidity: a patient’s perspective, erschienen in: E.P. Mau-
ser-Bunschoten / A. de Knecht-van Eekelen / C. Smit (Hrsg.): Aging with haemophilia. Medical and
psychosocial impact, Utrecht 2007, S. 23-29 (leicht gekurzt).

Aus dem Englischen Ubersetzt von Anna Griesheimer
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Wie lassen sich Komplikationen vermeiden?

Praktische Hinweise fir Himophiliepatienten mit Zusatzerkrankungen und
fur ihre Angehdrigen

Im Folgenden sind von Patientenorganisationen und Krankenschwestern
zusammengetragene Ratschlage fur Hamophiliepatienten mit multiplen
chronischen Erkrankungen und ihre Angehérigen aufgefuhrt. Diese sollen
dazu beitragen, einige Komplikationen zu verhindern.

1. Werden Sie Mitglied einer oder mehrerer Patientenorganisationen, die
sich mit lhren Haupterkrankungen beschaftigen, lesen Sie deren Infor-
mationsmaterial und surfen Sie im Internet.

2. Es ist ratsam, in regelmaBigen Abstdnden — mindestens zweimal pro
Jahr - Ihr Hamophiliezentrum aufzusuchen. Auch wenn es keinen aku-
ten medizinischen Anlass gibt, sollten Sie mit den Arzten und Hamo-
philieschwestern das Gesprach suchen. So sind Sie immer gut infor-
miert und bleiben auf dem neuesten Stand der Dinge, auch was prakti-
sche Angelegenheiten wie etwa Anderungen der Notfall-Telefonnum-
mern betrifft.

3. Informieren Sie jeden Arzt und alle sonstigen medizinischen Behandler,
mit denen Sie zu tun haben, tber Ihre Himophilie. Machen Sie deutlich,
dass Ihr Hamophiliebehandler immer kontaktiert werden sollte, um die
Behandlung mit ihm abzusprechen. Rufen Sie zu |hrer eigenen Sicher-
heit auch selbst Ihren Hamophiliebehandler an, um sicherzustellen,
dass alles aufeinander abgestimmt ist. Ihr Hdmophiliezentrum sollte
Uber alle bei Ihnen zusatzlich aufgetretenen Krankheiten zeitnah infor-
miert werden.

4. Weisen Sie Ihre Partnerin und Ihre Familie darauf hin, dass im Fall einer
Notfall-Einweisung in ein Krankenhaus oder eines Autounfalls lhr Ha-
mophiliebehandler informiert werden muss. Fur solche Situationen ist es
nitzlich, einen Notfallausweis mit einer aktuellen Telefonnummer eines
Angehdrigen bei sich zu tragen, so dass dieser bei einem Notfall kon-
taktiert werden und seinerseits Kontakt mit dem Hamophiliezentrum
aufnehmen kann. Speichern Sie die Telefonnummer Ihres Behand-
lungszentrums auch in Ihrem Handy.

5. Wenn Sie auf eine andere Station eingewiesen werden als die, die Sie
bereits kennen, sollten Sie sich bewusst sein, dass die Organisations-
struktur des Krankenhauses zu Koordinationsproblemen flihren kann.
In den meisten Krankenhausern arbeitet der Arzt, der dann flr Sie zu-
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standig ist, hauptsachlich auf seiner Station und hat méglicherweise nur
wenig Erfahrung mit H&mophilie. Auch Schwestern und Pflegekrafte
kennen sich vielleicht nicht mit Ihrer Krankheit aus. Sie kdnnten Uber-
rascht sein, dass Sie es vorziehen, intravendse Injektionen selbst vor-
zunehmen, und dass Sie darin ein Experte sind. Es ist empfehlenswert,
diese Dinge moglichst bald nach der Aufnahme zu besprechen und den
zustandigen Arzt und die Stationsschwester daruber zu informieren,
dass Sie es gewohnt sind, lhre Hamophilie selbst zu behandeln. Sie soll-
ten am besten schon im Voraus ansprechen, was Sie beunruhigt oder
wovor Sie Angst haben.

. Sie sollten genau tberlegen, wie Sie fur sich eine adaquate medizinische

Behandlung sicherstellen. Es ist ratsam, lhrer Partnerin, Ihren Familien-
mitgliedern und Freunden zu erkléaren, was in einem Notfall zu tun ist.
Eventuell kann es auch sinnvoll sein, eine kurze Notfall-Checkliste zu
erstellen.

Angelehnt an: How to avoid complications? Practical advice for haemophilia patients with co-
morbiduty and their care givers, erschienen in: E.P. Mauser-Bunschoten / A. de Knecht-van
Eekelen / C. Smit (Hrsg.): Aging with haemophilia. Medical and psychosocial impact, Utrecht
2007, S. 30f.

Wir verweisen an dieser Stelle auch auf unser Faltblatt »>Empfehlungen fir den hamophilen
Patienten«, das Sie in der Geschéftsstelle der DHG bestellen kénnen.
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Hamophilie im Alter

Von Sylvia von Mackensen
Institut fir Medizinische Psychologie, Universitatsklinikum Hamburg-Eppendorf

Einleitung

Die Zahl der Himophilie-Patienten, die ein hohes Alter erreichen, nimmt stetig zu
[1,2]. Diese Patienten haben nicht nur Probleme, die mit ihrer Krankheit verbun-
den sind, wie zum Beispiel Nebenwirkungen und Komplikationen aufgrund der
Behandlung [3,4] oder Beeintrachtigungen, die aus ihren Gelenkblutungen re-
sultieren, sondern sie sind auch mit Problemen konfrontiert, die mit ihrem Alter
zusammenhangen. Diese Probleme sind vergleichbar mit denen aus der Nor-
malbevoélkerung ihres Alters und umfassen Komorbiditéten [5], wie zum Beispiel
Herz-Kreislaufprobleme und orthopadische Beeintrachtigungen [6], sowie psy-
chologische Aspekte, wie zum Beispiel altersbedingte Depression [7]. Allerdings
gibt es bisher nur wenige Untersuchungen, die sich mit dem Gesundheitszustand
und dem subjektiven Wohlbefinden von alteren Hamophilie-Patienten beschéfti-
gen. Es gibt zwar einige Berichte aus Interviews mit Patienten [8] und Empfeh-
lungen fir den Umgang mit dieser Patientengruppe [9,10] sowie in jlingster Zeit
erschienene Uberblicksartikel von Hamophilie-Behandlern [11,12,13], allerdings
liegt bisher nur eine Studie vor, die den Gesundheitszustand, die kognitiven
Fahigkeiten, die Funktionsfahigkeit und das emotionale Wohlbefinden von &lte-
ren Hamophilie-Patienten wissenschaftlich untersucht hat [14]. Die Ergebnisse
dieser Fall-Kontroll-Studie aus Italien werden im Weiteren vorgestellt.

Methodik

Anhand des Patienten-Registers des Verbunds der italienischen Hamophilie-
Zentren (AICE) wurden alle Zentren rekrutiert, die Patienten im Alter von > 65
Jahren mit schwerer Hamophilie hatten. Von den insgesamt 46 registrierten Pa-
tienten erklarten sich 39 Patienten bereit, an der Studie teilzunehmen (84,6%).
Parallel dazu wurden Personen gleichen Alters und Geschlechts ohne angebo-
rene oder erworbene Blutungserkrankung als Kontrollen von Allgemeinarzten
aus den entsprechenden Regionen rekrutiert.

Das Untersuchungsprogramm flr beide Gruppen (Hamophilie-Patienten und
»gesunde« Kontrollen vergleichbar von Alter und Geschlecht) beinhaltete die fol-
genden Aspekte:

O Soziodemographische Daten (Familienstand, Lebenssituation, Ausbildung)

O Medizinische Anamnese (Begleiterkrankungen, Stoffwechselerkrankungen,
Infektionen, chirurgische Eingriffe und orthopédischer Status)
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O Kognitive und kérperliche Funktionsfahigkeit (Autonomie, Gang- und Balan-
ce-Test, Aktivitatslevel, mentale Funktionsfahigkeit)

O Emotionales Wohlbefinden (altersbedingte Depression, gesundheitsbezo-
gene Lebensqualitat)

Zusétzlich wurden von den Hamophilie-Patienten Informationen bezuglich ihrer
Hamophilie erhoben (zum Beispiel Form der Hamophilie, Art der Behandlung,
Présenz von Hemmkdrpern).

Ergebnisse
Soziodemographische Daten

Das mittlere Alter der Himophilie-Patienten lag bei 68,9 Jahren im Vergleich zu
den Kontrollpersonen (70,5 Jahre). Ein signifikanter Unterschied hinsichtlich der
soziodemographischen Daten zeigte sich allerdings nur hinsichtlich des Fami-
lienstandes, wobei Himophilie-Patienten (64%) im Vergleich zu Kontrollen (90%)
seltener verheiratet waren (p <0.005).

Medizinische Daten

85% der Hamophilie-Patienten hatten Hdmophilie A und bei 21% traten Hemm-
korper im Verlauf des Lebens auf, die bei 5 Patienten aktuell noch vorhanden
waren. Der GroBteil der Patienten erhielt eine Bedarfsbehandlung (79%), und die
Patienten gaben eine mittlere Blutungsneigung von 5 Blutungen in den letzten
12 Monaten an. 37% der Patienten litten unter chronischen Schmerzen.

Mit Hilfe der kumulativen Krankheitsbeurteilungs-Skala (CIRS) [15], die zur Er-
fassung der Krankheitsbelastung in der Geriatrie eingesetzt wird, wurde von
87,2% der Hamophilie-Patienten eine Hepatitis-Infektionen berichtet, hingegen
gaben nur 7,8% der Kontrollen an, eine Hepatitis C Infektion zu haben. Dartber
hinaus wurden bei Hamophilie-Patienten signifikant haufiger Hypertension
(p<0.035) und muskuloskeletale Probleme (p<0.0001) diagnostiziert als bei
Kontrollen, wohingegen Hypercholesterolamie (p<0.0001) und kardiovaskula-
re Erkrankungen (p<0.009) haufiger bei Kontrollen auftraten. Bei fast allen Ha-
mophilie-Patienten wurde im orthopadischen Gilbert Score (OJS) [16] eine Ar-
thropathie festgestellt, bei 57% sogar in allen 6 Gelenken. Es ergab sich bei Ha-
mophilie-Patienten im OJS ein Wert von 19,8 im Vergleich zu 1,36 bei den Kon-
trollen (p<0.05). 76% der Hamophilie-Patienten hatten einen Invaliditatsstatus
im Vergleich zu lediglich 9% der Kontrollen (p<0.0001). Interessanterweise zeig-
te sich zwischen Hamophilie-Patienten und Kontrollen kein signifikanter Unter-
schied hinsichtlich der Anzahl von chirurgischen Eingriffen.
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Kognitive und korperliche Funktionsfahigkeit

Far die Autonomie in Alltagssituationen (ADL, IADL) [17] zeigte sich, dass Ha-
mophilie-Patienten in Aktivititen wie ,Bekleiden’ (p<0.007) und ,Baden’
(p<0.005) signifikant eingeschrankter waren als die Kontrollen, wobei 1/5 der
Patienten nicht in der Lage war, das Badezimmer ohne Hilfe zu nutzen und 15,4%
beim Anziehen Hilfe bendtigten. Es ergaben sich auch Beeintrachtigungen im
Hinblick auf die Nutzung von ,Verkehrsmitteln’ (p<0.018) und ,Einkaufen’
(p<0.003).

Im Geh- und Balance-Test (TGBA) [18] ergab sich flur 47% der Hamophilie-Pati-
enten ein hohes Fallrisiko im Vergleich zu lediglich 2% bei den Kontrollen
(p <0.0001).

Far die kognitive Funktionsfahigkeit (Gedachtnis, Aufmerksamkeit, logisches
Denken etc.), die mittels der Mini Mental State Evaluation (MMSE) [19] erhoben
wurde, ergaben sich keine Unterschiede zwischen den beiden Gruppen.

41,2% der Hamophilie-Patienten berichteten, in den letzten 3 Tagen kérperlich
mindestens 1-2 Stunden taglich aktiv gewesen zu sein, im Vergleich zur Kon-
trollgruppe, bei der 44,2% mindestens 3-4 Stunden kérperlich aktiv waren
(p<0.0001).

Emotionales Wohlbefinden

Unterschiede wurden in der geriatrischen Depressions-Skala gefunden (GDS)
[20], wobei bei 38% der Hamophilie-Patienten und lediglich bei 16% der Kon-
trollen eine leichte Depression klassifiziert werden konnte; drei der Hamophilie-
Patienten und eine Kontrollperson wurden sogar mit einer schweren Depressi-
on klassifiziert (p<0.015).

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat wurde mittels krankheitstbergreifen-
der (EQ-5D, WHOQOL-BREF), geriatrisch-generischer (WHOQOL-OLD) und ha-
mophilie-spezifischer (Haem-A-QoLE|derly [21]) Fragebdgen erfasst, wobei sich

zeigte, dass Hamophilie-Patienten im Vergleich zu Kontrollen eine signifikant
schlechtere Lebensqualitdt im EQ-5D aufwiesen sowie in der ,kérperlichen’
(p<0.001) und ,psychologischen’ (p<0.001) Dimension des WHOQOL-BREF.
Im geriatrisch-generischen WHOQOL-OLD ergab sich eine signifikant schlech-
tere Lebensqualitat bei den Hamophilie-Patienten in den Dimensionen ,Autono-
mie’ (p<0.032), ,Vergangene-Aktuelle-Zukunftige Aktivitdten’ (p<0.002) und
,Soziales’ (p<0.001) verglichen mit den Kontrollen. Mit Hilfe des hdmophilie-spe-
zifischen Haem-A-QoLg|derly, der nur von den Hamophilie-Patienten ausgefuillt
wurde, konnte gezeigt werden, dass die Patienten am stérksten in den Dimen-
sionen ,Sport’, ,Kdérperliches’ und ,Einstellung zu sich Selbst’ beeintrachtigt wa-
ren. In einem Regressionsmodell konnte demonstriert werden, dass Depressi-
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on den gréBten Erklarungsanteil auf die Varianz der hdmophilie-spezifischen Le-
bensqualitat hat (65,3%).

Zusammenfassung

Die Tatsache, dass éaltere Hamophilie-Patienten haufiger unverheiratet sind,
kann zu einer Verschlimmerung ihrer Situation fihren, da é&ltere Menschen zu-
nehmend mehr Hilfe bendtigen und abhangiger in ihren Alltagsaktivitédten sind.
Da Depression den grdBten Einfluss auf die Lebensqualitat hat, sollte den be-
troffenen Hamophilie-Patienten eine besondere Flrsorge zuteil werden und ei-
ne Abklérung einer vorliegenden Depression routinemaBig bei alteren Hdmo-
philie-Patienten durchgefuhrt werden, um entsprechend reagieren zu kénnen.

Die zunehmende Anzahl von alteren Hamophilie-Patienten fuhrt zu einer ver-
mehrten Beachtung dieser Patientengruppe, die ein Umdenken auch auf Seiten
der Behandler mit sich fuhrt. Da diese Patienten nicht nur mit den Ublichen Pro-
blemen der Hamophilie zu tun haben, sondern sich auch zunehmend mit denen
des Alterwerdens (Depression, Verlust der Autonomie, Abhangigkeit von ande-
ren etc.) auseinanderzusetzen haben, mussen sich Hamophilie-Behandler im-
mer haufiger auch mit geriatrischen Problemen beschéftigen. Dies riickt die Not-
wendigkeit der interdisziplindren Behandlung dieser Patientengruppe noch
mehr als bisher in den Vordergrund.
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Wenn Hiamophile adlter werden...

Von Ruud Bos, Niederlande

Psychosoziale Auswirkungen des Alterns

Heute ist Hamophilie nicht mehr ausschlieBlich eine Krankheit kleiner Kinder, Ju-
gendlicher und Hepatitis C- und HIV-infizierter Erwachsener. Es ist festzustellen,
dass neben Themen wie Ports, Heimselbstbehandlung, Interferon-Therapie, Ar-
thropathie und orthopadischer Chirurgie zusehends die Bedurfnisse alterer Pa-
tienten in den Mittelpunkt des Interesses ricken. Durch die guten Behand-
lungsmoglichkeiten ist die Lebenserwartung Hamophiler in der westlichen Welt
immer weiter angestiegen. In den Niederlanden entspricht sie heute annadhernd
der Lebenserwartung der Normalbevélkerung' (Anmerkung der Herausgeber: In
einer Studie aus England mit Datenmaterial bis zum Jahr 1999 wurde jedoch
festgestellt, dass die Lebenserwartung auch bei nicht-HIV-/HCV-infizierten Méan-
nern mit schwerer Hamophilie vornehmlich aufgrund der Folgen von Blutungen
noch immer 15 Jahre geringer lag als bei der mannlichen Normalbevdlkerung?),
was zur Entstehung einer neuen Patientengruppe gefthrt hat: Rentner mit Ha-
mophilie.

Altere Hamophile stehen nicht nur vor der Herausforderung, mit friihzeitiger Ar-
thropathie sowie gegebenenfalls einer Hepatitis C- und/oder HIV-Infektion zu le-
ben. Vielmehr haben sie oft auch mit altersbedingten Beschwerden zu kdmp-
fen, wie in den vorhergehenden Kapiteln bereits beschrieben wurde. Fort-
schreitende Arthritis und zunehmende Schwéche kénnen dazu flihren, dass
(mehr) Behandlungen und Krankenhausaufenthalte notwendig werden. Dies
geht oft mit einem Verlust der Eigenstandigkeit einher, wovor sich viele altere
Menschen sehr furchten. In Verbindung mit den kdrperlichen Alterserscheinun-
gen kénnen psychosoziale Probleme auftreten, die beispielsweise durch Ar-
beitsplatzverlust, Frihpensionierung, Krankheit und veranderte Familienver-
héltnisse ausgeldst werden. Bisher ist Uber diese Probleme nur wenig Literatur
publiziert wurden.

Behandler mussen sich Uber die verschiedenen Aspekte des Alterns bei Ha-
mophiliepatienten im Klaren sein und auf die Bedurfnisse und die eventuelle Hil-
fesuche der Patienten eingehen. Wenn sie dies tun, kénnen sie die Hdmophi-
liebehandlung und so auch die Lebensqualitat der Patienten verbessern.

Arbeit und Arbeitslosigkeit

Die Verfugbarkeit von Blutprodukten ermdglicht es Hamophilen, sich in die Ge-
sellschaft einzubringen und einen Beruf zu ergreifen. Einen Arbeitsplatz zu ha-
ben steigert die Lebensqualitat, und zwar besonders dann, wenn die Arbeit dem
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Bildungsstand angemessen ist. Verschiedene Studien haben gezeigt, dass Ha-
mophile zwischen 15 und 65 Jahren zunehmend im Arbeitsmarkt integriert sind.3
Allerdings haben Hamophile seltener Vollzeitstellen und sind haufiger von Be-
rufsunfahigkeit betroffen als andere Manner. Die Unterschiede zur Normalbe-
vblkerung sind bei alteren Hamophilen am gréBten.

Allgemein besteht bei Patienten mit chronischen Erkrankungen ein erhdhtes Ri-
siko fur das Auftreten psychosozialer Probleme. Allerdings sehen viele éltere Pa-
tienten ihre chronische Krankheit auch als eine Herausforderung an. Bei Ha-
mophilen ist dies haufig der Fall. Fortschreitende schwere Arthritis, Virusinfek-
tionen und starke Mudigkeit sind fir sie oft eine gréBere Belastung als die Ha-
mophilie selbst.

Vielen Hamophilen fallt es mit zunehmendem Alter immer schwerer, ihren Beruf
auszuuben, so dass sie haufiger zu Frihrentnern werden als andere Menschen.
Krankheitsbedingte Fehlzeiten, regelméaBige Arztbesuche und korperliche Be-
hinderung beeintrachtigen den Arbeitsalltag alterer Hamophiler. Aufgrund der
fehlenden Behandlung in ihrer Jugend sind fast alle Gber 65-jahrigen Hamophi-
len von korperlichen Beeintrachtigungen betroffen, die 75 Prozent von ihnen als
schwer, 20 Prozent als gering bezeichnen.# Arbeitgeber sind zum einen gesetz-
lich verpflichtet, zum anderen aber oft auch von sich aus bereit, die Arbeits-
bedingungen an die Bedurfnisse der Arbeitnehmer anzupassen: Sie schaffen
Teilzeitstellen, bieten flexible Arbeitszeiten an, genehmigen zusatzliche Pausen,
sorgen flr eine ergonomische Biroausstattung und suchen nach neuen, bes-
ser geeigneten Aufgaben, die die Behinderung bericksichtigen. Alteren Hamo-
philen ist es dennoch nicht immer mdglich, weiter beruftstatig zu sein. Einige
sind ungewollt von Arbeitslosigkeit betroffen, was zu einer Veranderung ihrer so-
zialen und finanziellen Situation sowie zum Verlust sozialer Kontakte fuhren
kann.

Mit diesen Problemen zurechtzukommen ist oft nicht einfach. Zahlreiche Ha-
mophilepatienten berichten, wie wichtig ihnen ihr Beruf gewesen sei und wie
sehr die Arbeit ihre soziale Situation und ihr psychisches Befinden beeinflusst
habe. Altere Hamophile haben es nie als selbstverstandlich angesehen, eine Ar-
beitsstelle zu haben und auf Dauer behalten zu kdnnen. Da viele von ihnen ein
starkes Bedurfnis verspuren, als »normale« Menschen betrachtet zu werden,
kann es dazu kommen, dass sie mitunter ihre eigenen Grenzen Uberschreiten
und so lange arbeiten, wie es nur irgend mdglich ist.

Familie

Die Kinder verlassen das Haus, man wird GroBvater, man geht in den Ruhestand:
Dies sind bei vielen Mannern die einschneidenden Ereignisse der »dritten Le-
bensphase«. Dieser bedeutsame Lebensabschnitt, der flr die meisten mit un-
gefahr 50 Jahren beginnt, zeichnet sich durch spezielle Gegebenheiten korper-
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licher wie psychosozialer Natur aus. Einerseits treten haufiger Beeintrachtigun-
gen wie kérperliches Unwohlsein oder Schmerzen auf, andererseits erwarten ei-
nen auch viele angenehme Dinge: Man hat mehr Freizeit und keinen Druck mehr,
sich in Konkurrenzkampfen behaupten zu mussen.

Bei Hamophilen kénnen Blutungen (und die Angst vor ihnen), Schmerzen und
kérperliche Einschrankungen die Selbststandigkeit gefahrden und sich entspre-
chend auf die Austibung von Alltagsaktivitdten sowie auf das soziale Leben aus-
wirken. Angestammte hdusliche Pflichten kénnen nicht immer zuverlassig erle-
digt werden, und man muss damit rechnen, Plane flr die Freizeitgestaltung kurz-
fristig abblasen zu missen. Dies bringt es mdglicherweise mit sich, dass eine
Neuaufteilung der Aufgaben und Verantwortlichkeiten innerhalb der Familie not-
wendig wird, was méglicherweise zu einer gréBeren Belastung der anderen Fa-
milienmitglieder fuhrt. Sich in der Rolle einer Krankenschwester wiederzufinden,
kann fur Ehefrauen und Partnerinnen naturlich schwierig sein. Denn schlieBlich
sind in den meisten Féllen sie es, die dem Patienten im Alltag zur Hand gehen.
Es ist nicht einfach, diese »Krankenschwester«-Rolle mit der Rolle als Partnerin
zu vereinbaren und weiterhin eine gleichberechtigte Partnerschaft zu fUhren.
Meistens hilft es, offen miteinander Uber diese Dinge zu sprechen!

Bei alteren Hamophilen wird das persénliche Befinden und die soziale Situati-
on oft nicht nur durch die Hamophilie und Gelenkprobleme beeintrachtigt, son-
dern auch durch die Virusinfektionen. Eine chronische Hepatitis C oder HIV zu
haben ist eine schwere psychische Belastung fir den Patienten und seine Part-
nerin.5 Hinzu kommen das mdgliche soziale Stigma, die anstrengende Hepati-
tis C-Behandlung sowie die Auswirkungen auf die Beziehung und das Sexual-
leben. Der Patient und seine Partnerin missen einen Weg finden, damit zu-
rechtzukommen und trotz der Probleme mit ihrem Leben zufrieden zu sein.

Sexualitit

»Alt zu sein« ist fir sich genommen kein Grund, keinen Sex mehr zu haben. Vie-
le Rentner — und zwar eine weit gréBere Zahl, als man gemeinhin denken wur-
de —bleiben bis ins hohe Alter sexuell aktiv. Fir sie tragt die Sexualitat dazu bei,
ihre Partnerschaft zu bereichern und die Lebensqualitat zu erhéhen. Sexualitat
ist ein wichtiger Bestandteil der mannlichen beziehungsweise weiblichen lden-
titat eines Menschen. 75 Prozent aller Senioren sind der Meinung, dass sich Se-
xualitat zusétzlich zur Steigerung des Selbstvertrauens und der Lebensfreude
positiv auf ihre kdrperliche und seelische Gesundheit auswirkt. Altere Men-
schen, die ein aktives Sexualleben haben, beurteilen ihre Lebensqualitat hdher
als andere.

Manche altere Hamophile akzeptieren es, wegen ihrer Gelenkprobleme oder Be-
hinderungen keinen Sex mehr zu haben. Andere suchen nach entspannten
Méglichkeiten, ihre Sexualitét auszuleben. Oft ist die sexuelle Aktivitat jedoch
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durch Schmerz, Mudigkeit, Arthropathie und kdrperliche Behinderung beein-
trachtigt. Diese Hamophiliepatienten stehen vor der Herausforderung, neue, fur
sie angenehme Wege zu finden, um ihre Freude an der Sexualitat, die flr sie ei-
nen wichtigen Lebensbestandteil darstellt, aufrechtzuerhalten. Eine spezielle Se-
xualtherapie kann bei diesen Problemen Rat und Hilfe bieten. Im nachfolgenden
Kapitel wird das Thema Sexualitat naher behandelt.

Bewiiltigungsstrategien

Mit fortschreitendem Alter kommen auf Personen mit einer chronischen Krank-
heit oder einer Behinderung friher oder spéter weitere Krankheiten und Behin-
derungen zu. Oft gehen mit dem Alter auch eine allgemeine Neuorientierung und
eine Veranderung der Lebenseinstellung einher. Jeder Mensch erlebt das Alter-
werden auf seine eigene Weise, abhangig von Geschlecht, Charakter, persénli-
chem Hintergrund, sozialer und materieller Situation und nicht zuletzt dem Ge-
sundheitszustand. Die Lebensgeschichte alterer Hamophiler figt diesen allge-
meinen Gesichtspunkten noch eine weitere Dimension hinzu. Viele Himophile
haben friher nicht erwartet, jemals ein hohes Alter zu erreichen. Vorwérts zu
schauen und an die Zukunft zu denken war also kein Thema und wurde auch
von Seiten der Behandler nicht angesprochen. Doch plétzlich ergab sich durch
die Einfihrung von Prophylaxe und Heimselbstbehandlung eine véllig neue Per-
spektive mit der Aussicht auf ein langeres Leben!

Das Leben alterer Menschen ist einerseits oft von der Suche nach neuen Akti-
vitdten und neuen Lebensinhalten bestimmt, andererseits von zunehmender
Pflegebedurftigkeit und dem Ruckblick auf vergangene Zeiten. Viele Hamophi-
le sind stark von ihren Kindheitserinnerungen gepragt: lange Krankenhausauf-
enthalte, Schmerzen, traumatische Erlebnisse und Isolation. Die Fragen, ob man
je in der Lage sein wirde, selbstandig zu leben, eine Arbeit und eine Frau zu fin-
den, waren mit groBen Unsicherheiten verbunden. Hdmophile hatten oft nur we-
nige Mdglichkeiten, soziale Kontakte aufzubauen. Haufige Krankenhausaufent-
halte, die fur viele dazu fuhrten, dass sie ihre persdnlichen Plane nicht verwirk-
lichen konnten, gehoéren fur altere Hamophile meist zu den bittersten Erinne-
rungen.

Soweit es der Gesundheitszustand erlaubt, genieBen es die meisten Rentner,
mehr Freiheit und weniger Verantwortung zu haben. Viele haben zudem den
Wunsch, ehrenamtlich zu arbeiten und mehr Zeit mit der Familie zu verbringen.
Zunehmende kérperliche Beeintrachtigungen kénnen jedoch die flr das Ren-
tenalter gehegten Plane zunichte machen.

Wenn man alter wird, steigt die Wahrscheinlichkeit, mit dem Tod der Partnerin,
von Familienangehérigen oder Freunden konfrontiert zu werden. Dies bedeutet
auch, dass sich das soziale Netzwerk verkleinert. Obwohl die Lebenserwartung
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von Frauen hoher ist, missen auch Manner darauf vorbereitet sein, Witwer zu
werden und Uber Jahre hinweg allein zu leben, was oft eine Vereinsamung mit
sich bringt. Eine Verschlechterung der Gesundheit durch fortschreitende Ar-
thropathie, Leberschaden und altersbedingte physische und psychische Pro-
bleme kénnen ungewollt zu Abhangigkeit fihren. Es ist der Wunsch vieler chro-
nisch kranker Menschen — und so auch vieler Himophiliepatienten —, solange
wie moglich selbststandig zu leben. Die Unabhangigkeit aufzugeben und in ein
Altenheim zu ziehen kann gerade fur Hamophile, die ihr Leben lang far ihre
Selbstandigkeit gekampft haben, sehr dramatisch sein.

Sich im Alter einsam zu fiihlen, diisterer Stimmung zu sein, Arger, Traurigkeit und
Angst vor der Zukunft zu verspuren, ist eine schwere Belastung.

Wie Hamophile mit den enormen Problemen umgehen, die das Alter fur sie mit
sich bringt, ist bisher kaum untersucht worden. Es ist lediglich allgemeine Lite-
ratur Uber Bewaltigungsstrategien bei Patienten mit chronischen Erkrankungen
verfugbar. Ohne genau zu wissen, wie Menschen im Einzelnen mit ihren Bela-
stungen fertig werden, weill man aus der Psychologie, dass jeder die Fahigkeit
besitzt, gewisse Gegebenheiten zu akzeptieren und sich entsprechend anzu-
passen. Um mit korperlichen Einschrankungen und Behinderung zurechtzu-
kommen, bendtigt man jedoch auch Hilfe von auBen. Patienten brauchen ein
Netzwerk von Menschen, die ihnen sowohl emotionalen Halt bieten als auch mit
praktischen Hilfen zur Seite stehen und sie in Phasen von Schmerz, Unwohlsein
und Unsicherheit unterstitzen. Partnerinnen und Familienangehérige gehdren
hier zum engsten Kreis. Aber auch Freunde kénnen beim Umgang mit Krank-
heit und Stress als Vermittler und Puffer wirken und so das Allgemeinbefinden
des Patienten verbessern.

Empfehlungen fiir Behandler

Die in diesem Kapitel beschriebenen medizinischen und damit verbundenen
psychosozialen Probleme erhdhen mdglicherweise das Blutungsrisiko bei alte-
ren Hamophilen. Die komplette Bandbreite der moéglichen Komplikationen ist
bisher noch nicht bekannt und wird sich in Zukunft weiter herauskristallisieren.
Es besteht noch immer Forschungsbedarf, insbesondere in Bezug auf psycho-
soziale Aspekte. Himophiliebehandler sollten in Zukunft ihre Aufmerksamkeit
noch mehr auf die physischen und psychischen Probleme &lterer Hamophilie-
patienten richten. Es ist wichtig, dass sie die Behandlung den Bedurfnissen die-
ser Patientengruppe anpassen. Auch sollte dariber nachgedacht werden,
»Wellness«-Programme und spezielle Treffen fir altere Hamophile zu organisie-
ren. Solche Angebote kdnnen dazu beitragen, kérperliche und psychosoziale
Altersprobleme abzumildern: eine Herausforderung flr die nationalen Hamo-
philiegesellschaften.
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Originaltitel: As Haemophilia patients are aging..., erschienen in: E.P. Mauser-Bunschoten / A. De
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Hamophilie und Sexualitat

Von Woet L. Gianotten und Lily Heijnen, Niederlande

Einleitung

Zwischen Krankheit und Sexualitat besteht ein merkwdrdiges Verhaltnis. Einer-
seits gehen viele Menschen davon aus, dass Kranke keinen Sex haben bezie-
hungsweise keinen haben sollten. Dementsprechend spricht die Mehrheit der
Arzte das Thema ebenso wenig an wie die meisten Patienten und ihre Partner.
Andererseits ist Sexualitat fir viele ein so grundlegender Bestandteil ihres Le-
bens und ihrer Partnerschaft, dass sie trotz Krankheit nach Intimitat und Befrie-
digung ihrer sexuellen Bedurfnisse suchen. Das trifft auch fir Menschen mit
schweren Erkrankungen und starken korperlichen Beeintrachtigungen zu.

Wie viele andere chronische Krankheiten kann auch die Hadmophilie sexuelle
Funktionsstérungen bedingen. Mit diesem Thema beschéftigt sich das vorlie-
gende Kapitel.

Sexualitiit und sexuelle Funktionsstorungen

Mannliche Sexualitat bedeutet mehr als nur Geschlechtsverkehr, etwa sich
mannlich zu fuhlen, sexuelle Bedirfnisse zu verspuren und kérperliche Nahe
und Intimitat zu suchen. Sexuelle Aktivitdt kann dabei helfen, sich zu entspan-
nen, Geflihle zu verarbeiten, das Selbstgeflhl zu starken und so die Lebens-
qualitat zu verbessern.

Der sexuelle Reaktionszyklus beginnt gewdhnlich mit sexuellem Verlangen. Die-
ses kann durch viele Faktoren vermindert sein: durch Erschépfung, einen nied-
rigen Testosteronspiegel (eine Nebenwirkung von HAART), die Angst vor
Schmerzen oder durch Nebenwirkungen von Antidepressiva.

Die nachste Phase ist die der sexuellen Erregung (&uBerlich als Erektion sicht-
bar). Sie ist von einer guten Blutzirkulation und Stimulation abhéangig. AuBerdem
ist es wichtig, dass keine Versagensangst besteht. Da das Alterwerden haufig
mit dem Auftreten von Krankheiten verbunden ist (vor allem Diabetes, Arterio-
sklerose und Bluthochdruck), haben viele altere Manner Erektionsprobleme. Bei
Hamophilen kommen oft zusatzliche Faktoren hinzu: Gelenkschmerzen (und die
Angst vor ihnen) sowie die Nebenwirkungen von Blutdrucksenkern und antivi-
ralen Medikamenten.

Far die dritte Phase — gekennzeichnet durch Orgasmus und Ejakulation — muss
der Neurotransmitter-Haushalt (Neurotransmitter sind biochemische Botenstof-
fe) ausgewogen sein. Durch die Einnahme von Antidepressiva kdnnen hier ver-
starkt Probleme auftreten.



104 Wenn Hamophile alter werden ...

Korperliche Verinderungen

Bei einer Gelenkblutung wird die sexuelle Aktivitdt durch Schmerzen behindert
und das sexuelle Verlangen durch die Angst vor Schmerzen herabgesetzt. Wie-
derholte Blutungen kénnen mit der Zeit die Gelenke schadigen, was zu einer
ahnlichen Situation fuhrt, wie sie bei Patienten mit einer rheumatoiden Arthritis
(RA) auftritt. In einer von RA betroffenen Patientengruppe beurteilten bei einer
Befragung 35 Prozent der Patienten die Erkrankung als eine Belastung fur ihre
Partnerschaft, und 56 Prozent gaben an, dass die Arthritis ihr Sexualleben be-
eintrachtige. Als Hauptgriinde wurden Erschépfung und Schmerzen genannt.!
Zwar unterschieden sich die befragten RA-Patienten bezliglich des Grades ih-
rer sexuellen Befriedung nicht von der Kontrollgruppe, waren aber insgesamt
seltener sexuell aktiv. Viele berichteten von Gelenkproblemen bei sexueller Ak-
tivitat.2 Dies gilt bei Patienten mit Hamophiler Arthropathie sicherlich in &hnlicher
Weise, besonders bei denjenigen mit Gelenkschmerzen und Kontrakturen (Ver-
kurzungen der Muskulatur) an Ellenbogen, Hifte und/oder Knie.

Iliopsoas-Blutungen

Durch sexuelle Aktivitat kdnnen Blutungen im lliopsoas-Muskel (Lenden-Darm-
beinmuskel) entstehen. Sie verursachen Schmerzen und funktionelle Beein-
trachtigungen. Um die Blutung zu stoppen und dauerhafte Schaden zu verhin-
dern, ist eine ausreichende Gabe von Gerinnungsfaktor und eine angemesse-
ne Rehabilitation notwendig. Von Seiten des Behandlers sollten zuséatzlich Rat-
schlage zum Sexualverhalten gegeben werden.

Nierenerkrankungen, Bluthochdruck und Herzprobleme

Die Langzeiteffekte einer Haematurie (Blut im Urin), die bei Hamophilen haufig
vorkommt, sind wahrscheinlich eine Ursache fur Stérungen der Nierenfunktion.3
Die Auswirkungen einer chronischen Nierenerkrankung auf die Sexualitat sind
unter anderem Mudigkeit sowie niedrige Testosteron- und hohe Prolactin-Spie-
gel, was das sexuelle Verlangen insgesamt verringert.

Des Weiteren besteht ein Zusammenhang zwischen Nierenerkrankungen und
Bluthochdruck. Da Bluthochdruck die Blutzirkulation beeintrachtigt, kann es
auch aus diesem Grund zu Erektionsproblemen kommen. Man geht davon aus,
dass Bluthochdruck fur 9 bis 13 Prozent der Erektionsprobleme verantwortlich
ist. Zusatzlich verursachen die verschiedenen Blutdruckmedikamente mitunter
Erektions- und Ejakulationsprobleme.4

Kreislauferkrankungen wirken sich so stark auf die Erektionsfahigkeit aus, dass
Erektionsprobleme oft zunachst einmal als Hinweis auf eine Kreislauferkrankung
gedeutet werden. Gllcklicherweise leiden Hamophile im Durchschnitt seltener
an ischdmischen (durch Minderdurchblutung oder Durchblutungsausfall be-
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dingte) oder anderen Arten von Herzerkrankungen als andere Manner.5 So ist
fur sie das Risiko von Erektionsproblemen zumindest in Bezug auf kardiovas-
kuléare Faktoren geringer.

Chronische Hepatitis C und HIV

Viele Hamophile sind mit Hepatitis C-Viren (HCV) und/oder HIV infiziert. Diese
Infektionen kénnen die Sexualitat auf unterschiedliche Weise beeinflussen. Ei-
nerseits besteht das Risiko und die Angst davor, die Viren an den Sexualpartner
weiterzugeben. Dies veranlasst die meisten dazu, beim Geschlechtsverkehr
Kondome zu benutzen, was bei manchen Paaren die sexuelle Lust herabsetzt.
Andererseits kann sowohl die Krankheit selbst als auch ihre Behandlung sexu-
elle Funktionsstérungen hervorrufen.

Das Risiko einer Ubertragung von Hepatitis C-Viren durch sexuellen Kontakt ist
sehr gering.6 Bei Mannern mit chronischer Hepatitis C sind sexuelle Funktions-
stérungen weit verbreitet und, unabhangig von Depressionen, mit einer erheb-
lichen Verschlechterung der Bewertung ihrer Lebensqualitat verbunden.”

Wenn HCV-positive Manner mit Interferon behandelt werden, verdoppelt sich ihr
Risiko einer sexuellen Funktionsstorung. Haufig treten auch behandlungsbe-
durftige Depressionen auf, die sich ihrerseits auf die Sexualitat auswirken kon-
nen.8 Die Kombination von Interferon-Behandlung und antiviraler Therapie mit
Ribavirin hemmt das sexuelle Verlangen nicht nur durch die Senkung des Testo-
steron-Spiegels, sondern auch durch die Verstarkung von Depressionen.®

Bei HIV ist das Ubertragungsrisiko héher. Entsprechend bestehen mehr Angste,
die moglicherweise auch die Austibung der Sexualitat beeinflussen. In einer Stu-
die mit HIV-positiven Mannern, von denen 76 Prozent unter HAART-Therapie
standen, hatten 74 Prozent Erektionsprobleme.? Allerdings ist es schwierig,
hierbei die Auswirkungen der HIV-Infektion von denen der HAART-Therapie zu
trennen.

Die verschiedenen antiviralen Medikamente scheinen in Bezug auf die Sexua-
litdt unterschiedliche Wirkungen zu haben. Die Daten einer retrospektiven Stu-
die lassen darauf schlieBen, dass Protease-Inhibitoren (PIS), besonders Rito-
navir, das Risiko sexueller Funktionsstérungen erhéhen.

Sexuelle Funktionsstorungen im Uberblick

Wie sieht es in der mannlichen Normalbevoélkerung mit sexuellen Funktions-
stérungen aus? Aus einer Zusammenstellung von 24 Studien leiteten Fugl-Mey-
er et al.’2 ab, dass erektile Funktionsstérungen bei 1 bis 9 Prozent der unter 40-
Jéhrigen auftreten. Bei der Gruppe der 40- bis 59-Jahrigen fanden sich Anga-
ben von 2 bis 9 Prozent bis hin zu 20 bis 30 Prozent, bei den 60- bis 69-Jahri-
gen lag die Rate bei 20 bis 40 Prozent. Orgasmus-Stérungen sind weit seltener,
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aber das sexuelle Verlangen lasst mit dem Alter zunehmend nach - vergleich-
bar mit der Zunahme der Erektionsprobleme. Eine Studie aus den USA hat ge-
zeigt, dass die Wahrscheinlichkeit fir 50- bis 59-Jahrige, Erektionsprobleme und
ein vermindertes sexuelles Verlangen zu haben, dreimal so hoch ist wie fiir 18-
bis 29-Jahrige.13

In den vorhergehenden Abschnitten wurde deutlich, dass es unterschiedliche
Grunde gibt, weshalb altere Hamophile haufiger von sexuellen Funktions-
stérungen betroffen sein kbnnen als andere Manner. Es kommt noch hinzu, dass
Sexualitat generell sehr stark vom allgemeinen Wohlbefinden abhangig ist. Auch
psychische Auswirkungen von beispielsweise Problemen am Arbeitsplatz, Frih-
pensionierung und Veranderungen innerhalb der Familie kdnnen eine Rolle
spielen.'4 Da auf diesem Gebiet jedoch bisher kaum Untersuchungen durchge-
fihrt wurden, gibt es zum Thema Sexualitdt und Hamophilie nur wenig wissen-
schaftlich gesicherte Kenntnisse.

Was tun?

Patienten sei geraten, eventuell auftretende Probleme sowohl gegenuber der
Partnerin als auch gegenlber dem Arzt offen zur Sprache zu bringen und ge-
meinsam nach Lésungen zu suchen. Denken Sie dabei auch daran, dass zu Se-
xualitéat mehr gehort als nur Geschlechtsverkehr.

Auch fir Behandler lautet die wichtigste Empfehlung: Sprechen Sie offen mit
Ihren Patienten!

Da die Patienten meistens zu schichtern sind, das Thema von sich aus anzu-
schneiden, sollte der Hamophiliebehandler dies tun. Zunachst einmal muss her-
ausgefunden werden, ob sexuelle Funktionsstérungen vorliegen und welcher
Art sie sind. Bei entsprechendem Bedarf sollten dem Patienten dann Informati-
on, Beratung und Behandlung angeboten werden, wenn méglich unter Einbe-
ziehung der Partnerin.15

Originaltitel: Haemophilia and sexuality, erschienen in: E.P. Mauser-Bunschoten / A. de Knecht-van
Eekelen / C. Smit (Hrsg.): Aging with haemophilia. Medical and psychosocial impact, Utrecht 2007,
S. 95-101 (leicht gekrzt).
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Wie Sie trotz Behinderung mobil bleiben konnen

Far Menschen mit einer kérperlichen Behinderung gibt es verschiedenste
Hilfsmittel, die dazu beitragen kénnen, den Alltag ein wenig zu erleichtern.
Angefangen von Haltegriffen in Bad und Toilette, speziellen Toilettensitzen
(Ubrigens sind entgegen der gangigen Meinung hohe Toilettensitze nicht
fur jeden tatsachlich geeignet und hilfreich) und Stdhlen fiir die Dusche be-
ziehungsweise Badewanne Uber Spezialbetten und Orthopadiesessel bis
hin zum Bau von Rollstuhl-Rampen oder der Installation von Treppenliften
ist im hauslichen Bereich sehr vieles moglich.

Was die Fortbewegung betrifft, hat sich in den letzten Jahren ebenfalls ei-
niges getan. Wer gerne zu FuB3 unterwegs ist, kann beispielsweise die Be-
nutzung so genannter MBT-Schuhe in Erwagung ziehen. MBT steht fur Ma-
sai Barefoot Technology — die Schuhe sollen das BarfuBgehen auf naturli-
chem, weichem Boden simulieren. Durch die besondere Form der Sohle
(abgerundet und mit eingebautem Gelkern) geht man mit diesen Schuh-
en in einer speziellen »Abroll«-Gangart, die nach Angaben der Hersteller
eine Druckverteilung Uber die gesamte FuBsohle bewirkt und Gelenke ent-
lastet, Muskeln trainiert und dadurch den gesamten Bewegungsapparat
starkt.

Einige Hamophile haben mit diesen Schuhen bereits sehr gute Erfahrun-
gen gemacht. »Speziell meine Sprunggelenke wurden deutlich ,lockerer’,
da sie nun bei jedem Schritt am Arbeiten sind und nicht wie in den vorher
getragenen festen Passschuhen immer den gleichen Bewegungsablauf
und Belastungspunkt haben. Das Wiederanlaufen nach einer Sitzphase ist
im Gegensatz zu vorher fast problemlos mdglich. Mein Gang ist aufrech-
ter, die Belastung links-/rechtsseitig gleichméaBig und die Belastungsdauer
beider Sprunggelenke wurde deutlich erhéht«, so der Erfahrungsbericht ei-
nes Hamophilen.

Anfangs ist das Gehen mit MBT-Schuhen etwas gewdhnungsbedurftig, da
man sich erst auf die spezielle »Abroll«-Gangart einstellen muss. Viele or-
thopadische Fachgeschéafte bieten an, sich die Schuhe vor einem maégli-
chen Kauf zunachst fiir einige Tage zum »Probegehen« auszuleihen. Mitt-
lerweile gibt es auch von mehreren in gewdhnlichen Schuhhandlungen er-
haltlichen Marken nach dem »Balancekonzept« gebaute Schuhe, bei de-
nen das »runde Abrollen« jedoch unterschiedlich stark ausgepragt ist.
Dafur sehen sie teilweise nach auBen hin wie normale Lederschuhe aus.

Beim Fahrradfahren haben altere Himophile oft das Problem, dass fur sie
aufgrund ihrer geschédigten Kniegelenke der Abstand zwischen Sattel und
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Pedalen zu groB ist. Hier kann eine Kurbelverkiirzung Abhilfe schaffen. Es
gibt mehrere unterschiedliche Modelle, die jedoch nicht alle bei allen
Fahrradern anwendbar sind. Preislich kbnnen die einzelnen Varianten stark
voneinander abweichen, so dass es auf jeden Fall empfehlenswert ist, sich
im Vorfeld gut zu informieren. Auch so genannte »Pedalpendel« sind
grundsatzlich einsetzbar, wobei jedoch Voraussetzung ist, dass es sich bei
dem Anwender um einen geubten Radfahrer handelt.

Wer Probleme mit der Balance hat und sich insgesamt auf dem Fahrrad
unsicher fuhlt, sollte auf ein Dreirad umsteigen. Auch hier lassen sich bei
Bedarf Kurbelverkirzungen anbringen. Fur manch einen ist méglicher-
weise auch ein Liegerad mit Armpedalen (siehe Abbildung) eine Alterna-
tive. Allerdings mussen hierfur die Ellenbogengelenke noch gut intakt sein.

Wenn Sie haufig kiirzere Fahrstrecken zurlickzulegen haben oder generell
nicht mehr Autofahren kénnen beziehungsweise wollen, bietet sich gege-
benenfalls die Anschaffung eines Elektromobils an. Elektromobile gibt es
als so genannte »City Roller« und als offene oder geschlossene Drei- oder
Vierrader. Letztere sind circa 80 cm breit, haben eine Reichweite von etwa
65 km und koénnen bis zu 30 km/h schnell fahren. Da das Gasgeben und
Bremsen Uber die Lenkstange erfolgt, ist keinerlei Beinarbeit notwendig.
Die Hohe des Sitzes ermdglicht zudem ein bequemes Ein- und Aussteigen.

Wenn Sie einen zweiradrigen Elektroroller nutzen méchten, sollten Sie ein
sicherer Radfahrer (gewesen) sein. Das Tragen eines Schutzhelmes ist zu
empfehlen. Die Reichweite der »City Roller« betragt aufgrund kleinerer Ak-
kus meist nur 10 bis 15 Kilometer.

Elektromobile durfen nicht nur auf der StraBBe, sondern auch auf dem Geh-
weg und in FuBgangerzonen benutzt werden, so dass man fast tberall bis
direkt vor die Haustlr fahren kann. Fur die Teilnahme am StraBenverkehr
ist der jahrliche Erwerb eines Versicherungskennzeichens Voraussetzung,
eine Fahrerlaubnis ist dagegen nicht erforderlich.

Leider sind Elektromobile nicht gerade billig. Zuschlsse von Kranken- oder
Rentenversicherungen kénnen in besonders gelagerten Féallen beantragt
werden. Weitere Nachteile — jedenfalls im Vergleich zu einem Auto - sind,
dass es im Winter auf der Fahrt mit einem Elektromobil empfindlich kalt
werden kann, dass es keinen Platz fur einen Beifahrer gibt, und dass der
Stauraum fuir Gepéack oder Einkaufe sehr begrenzt ist.

Durch geeignete PKW-Umbauten kann man sich auch das Autofahren er-
leichtern. Die Mdglichkeiten, ein Auto behindertengerecht umzurtsten be-
ziehungsweise einen Neuwagen entsprechend auszustatten, sind sehr
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vielfaltig; Aufsteh- und Einstiegshilfen, Schwenksitze, Lenksysteme mit He-
bellenkung, Brems- und Gaspedal-Modifikationen und Pedalverlangerun-
gen sind nur einige Beispiele. Bei allen PKW-Umbauten ist dringend zu be-
achten, dass sie sowohl im Fuhrerschein als auch im Fahrzeugschein ein-
getragen werden mussen.

Der Staat leistet finanzielle Unterstiitzung fur die Umristung — allerdings
nur dann, wenn ein »tatsachlicher Bedarf« festgestellt wird. Die rechtlichen
Voraussetzungen fir die Beihilfen sind in der Kraftfahrzeughilfeverordnung
(KfzHV) zu finden. Mitarbeiter der ortlichen Zweigstellen der Bundesagen-
tur fur Arbeit bieten Information und Beratung an und helfen auch beim
Ausfullen der Antrage. Es ist erforderlich, dass der Antrag auf Férderung
vor dem Kauf oder Umbau des Autos gestellt wird. Wird der Antrag erst
nachtraglich eingereicht, gibt es vom Staat kein Geld!
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Alterwerden mit Hiimophilie: Patienteninterviews

Von Annemarie de Knecht-van Eekelen, Niederlande

Einleitung

Uber die Erfahrungen Hamophiler mit dem Alterwerden ist bisher wenig berich-
tet worden. Wie alle anderen Menschen haben auch sie mit altersbedingten Be-
schwerden zu k&dmpfen. Um mehr Uber den Alltag alterer Hamophiler zu erfah-
ren, haben wir eine Gruppe von Mannern mit schwerer Hamophilie im Alter zwi-
schen 48 und 71 Jahren und einige ihrer Angehoérigen befragt. Einige der Inter-
viewten wollten gerne anonym bleiben. Daher haben wir hier ganzlich auf die
Angabe von Namen verzichtet, méchten uns jedoch bei allen Beteiligten dafir
bedanken, dass sie uns mitgeteilt haben, wie aus ihrer Sicht das Alter die Le-
bensqualitat beeinflusst. Wir hoffen, dass diese Berichte auch dazu beitragen,
Behandlern einen besseren Einblick in die Lebenswirklichkeit alterer Hamophi-
liepatienten zu verschaffen.

Allgemeines

Selbstverstandlich unterscheidet sich die Einstellung in Bezug auf das Alter-
werden unter HAmophilen ebenso stark wie unter anderen Mannern. Die einen
haben eine eher optimistische Grundhaltung, die anderen machen sich viele
Sorgen. Einige leben zusammen mit ihrer Familie, andere wohnen fir sich al-
lein. Manche sind gerne in Gesellschaft, andere ziehen sich lieber zurtick. Auch
leiden nicht alle in demselben AusmaB unter altersbedingten Krankheiten wie
beispielsweise Diabetes, Herz-/Kreislauferkrankungen oder Osteoporose. In
den Erwartungen, was das Alter ihnen bringen werde, unterscheiden sich die Be-
fragten je nach ihrer kdrperlichen und psychischen Verfassung, den Charak-
tereigenschaften und der sozialen Situation. Dennoch gibt es zumindest eines,
was sie alle miteinander verbindet: In ihrer Kindheit gab es noch keine ange-
messene Hamophiliebehandlung, so dass jeder von ihnen ahnliche Erfahrun-
gen hinter sich hat: Abhéngig vom Schweregrad der Hamophilie hatten sie re-
gelmaBig Blutungen, mussten zum Teil viel Zeit im Krankenhaus verbringen und
waren durch Gipsverbéande ruhiggestellt, einige haben Hemmkérper entwickelt,
viele wurden mit HIV infiziert, fast alle mit HCV. Wegen unbehandelter Blutungen
in der Vergangenheit sind heute ihre Gelenke geschadigt und bereiten ihnen mit
zunehmendem Alter immer mehr Schwierigkeiten; damit haben alle &lteren Ha-
mophilen zu kdmpfen. Fortschreitende Arthritis und nachlassende Kraft kdnnen
zu einem Verlust der Selbstandigkeit fihren, was vielen Anlass zur Sorge gibt.

Ich bemerke, dass ich élter werde. Mein Kérper scheint immer mehr abzu-
bauen. Doch solange ich noch bei klarem Verstand bin, will ich mich nicht be-
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schweren. Denn selbst mit Arthritis und Herzproblemen kann ich noch immer
viele Dinge tun und habe viel Freude im Leben. Als ich noch jiinger war, hét-
te ich jemanden wie mich bemitleidet. Heute fiihle ich, dass ich noch Gliick
habe. Ich bin dankbar fiir mein Leben.!

Diese Aussage stammt sicherlich von einem Menschen mit einem optimisti-
schen Charakter. Einige der von uns interviewten Méanner hatten eine ahnliche
Lebensauffassung, andere machten sich aber auch Sorgen und fuhlten sich zu-
nehmend einsam und behindert. Diejenigen mit einer optimistischen Einstellung
sagten uns, dass man das Alter als »Segen« ansehen und etwas Gutes daraus
machen solle. Aus der Perspektive der 1950er-Jahre, als die Lebenserwartung
Hamophiler bei gerade mal 20 Jahren lag, ist es wirklich ein Wunder, dass heu-
te so viele Menschen mit einer schweren Hamophilie Uber 60 und 70 Jahre alt
sind.

Oft ist die Partnerin oder Ehefrau die Schliisselfigur beim tdglichen Umgang
mit der Krankheit und bei der Vorbeugung von Komplikationen. Der Tod oder
die Abwesenheit eines Angehdrigen kann schwerwiegende Konsequenzen
haben.2

Familie und Partnerschaft

In der Vergangenheit war es fur Jungen mit einer schweren Hamophilie nicht
leicht, ein »normales« Leben zu flhren. Lange Fehlzeiten in der Schule, von
sportlichen Aktivitdten und vom Tanzen ausgeschlossen zu sein — es gab viele
Einschrankungen. Und wenn sie ihre Hamophilie nicht beachteten und sich
Ubernahmen, waren meist Blutungen die Folge. Einige haben eine Freundin ge-
funden und geheiratet, andere nicht.

Manche der Befragten erzahlten vom Beginn ihrer Partnerschaft. Bei mehreren
hatten die Eltern der Freundin ihre Tochter dazu bringen wollen, aufgrund der
Hamophilie den Freund zu verlassen. Doch fur junge, frisch verliebte Paare ver-
schwinden alle zukiinftigen Probleme hinter einem rosaroten Horizont. Ein Mann
erinnerte sich, dass er seiner Freundin sagte: »Ich passe nicht in deine sorgen-
freie Welt«, doch sie wollte sich damals nicht beunruhigen lassen und gibt bis
heute nichts auf Ungllicksszenarien.

Einige der von uns interviewten Manner haben Kinder. Einen hamophilen Vater
zu haben macht Kindern nichts aus. Kinder sind flexibel und akzeptieren ihren
Vater so, wie er ist, da sie ihn nicht anders kennen. Wenn sie alter werden, wird
ihnen klar, dass der Vater eine Krankheit hat, doch beunruhigt sie das zumeist
nicht sonderlich. Wenn er von seiner harten Vergangenheit spricht, machen sie
sich vielleicht ein wenig Uber ihn lustig: »Heute haben wir mal wieder GroBva-
ters Mérchenstunde.« Nach ihren Kindern gefragt, erwédhnten die Manner ihre
Sorgen, weil ihre Téchter Konduktorinnen sind. Doch dachten sie nie tber ei-
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nen Schwangerschaftsabbruch nach: »Man treibt kein gesundes Baby ab.«

Unsere Befragten sind teilweise auch GroBvater. Einer berichtete, dass gluckli-
cherweise keines seiner Enkelkinder Hdmophilie habe. Er nimmt an, dass sei-
ne Tochter damals eine Abtreibung hétte vornehmen lassen, wenn ihr ungebo-
rener Sohn als hamophil diagnostiziert worden wére.

Die Tochter eines anderen Befragten hat einen vierjahrigen Sohn mit Hamophi-
lie. Der GroBvater erinnert sich an die Geburt und daran, wie nachlassig die Arz-
te waren. Diese Erfahrung bestétige sein generelles Geflhl, dass diejenigen, die
mit HAmophilie nicht vertraut sind, dazu neigen, die Risiken zu unterschatzen.
Es sollte seiner Ansicht nach allgemein bekannt sein, dass auch die Gerin-
nungsaktivitat von Konduktorinnen erniedrigt sein kann und dass ihre Séhne mit
50prozentiger Wahrscheinlichkeit Hamophilie haben. Aber in diesem Fall, der
sich erst vor einigen Jahren ereignet hat, habe sich weder der Geburtshelfer
noch der Kinderarzt noch die Krankenschwestern entsprechend verhalten. Sei-
ne Tochter habe keine adaquate Faktor-Ersatztherapie erhalten, das Baby sei
nicht angemessen untersucht und sogar nach der Geburt versehentlich fallen
gelassen worden.

Wie kommt der GroBvater damit zurecht, dass sein Enkel Himophilie hat? Es ist
nicht leicht fir ihn. »Er ist Gberangstlich«, sagt seine Frau, und er selbst gibt zu,
dass es ihn beunruhigt, wenn er seinen Enkel stirzen sieht. Naturlich wisse er,
dass unter Prophylaxe das Risiko einer Blutung gering ist, aber dennoch... Und
der vierjahrige Enkel provoziert ihn natirlich — so sind Kinder eben.

Wohnen

Einer unserer Befragten berichtete, dass er mit seiner Frau in eine fir seine zu-
nehmende Bewegungseinschrankung besser geeignete Wohnung umgezogen
ist. Er hat Probleme beim Treppensteigen und wollte gerne im Erdgeschoss
wohnen, um auch mit dem Rollstuhl problemlos in die Wohnung gelangen zu
kénnen. Das Hauptproblem des Alterwerdens liegt fur ihn darin, »zu akzeptie-
ren, dass man schrittweise an Kraft verliert«. Er hat immer mehr mit den Sym-
ptomen seiner chronischen Gelenkschaden zu kdmpfen; langere Zeit zu stehen
ist fur ihn unmoéglich geworden.

Andere Menschen ziehen es dagegen vor, so lange wie moglich in ihrer Woh-
nung und ihrer vertrauten Umgebung zu bleiben. Vorausgesetzt, dass im Haus
die eventuell notwenigen Anpassungen vorgenommen werden, kann es viele
Vorteile haben, weiterhin dort zu leben, wo man vielleicht schon seit tiber 50 Jah-
ren wohnt. Jeder kennt einen, oft wohnt die Familie in der Nahe, und wenn es
mal nétig ist, helfen die Nachbarn. Und vor allem fur diejenigen, die allein leben,
ist es wichtig, sich auf ihr altes soziales Netzwerk verlassen zu kénnen.
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Umgang mit Arzten

Viele altere Hamophile sind aufgrund der Seltenheit und Komplexitat ihrer Er-
krankung noch nie bei einem Hausarzt gewesen. Normalerweise suchen sie re-
gelméBig ihr Himophiliezentrum und ihren dortigen Behandler auf. Doch wenn
ein Hamophiler sich eine zusétzliche Krankheit zuzieht, bendtigt er auch einen
daflr spezialisierten Arzt.

»ESs existiert kein Netzwerk; es scheint immer nur einen Spezialisten zu geben,
der nur einen Teilaspekt des Ganzen betrachtet. Manchmal kommt es mir vor,
als wurden die Behandler ein Puzzle zusammensetzen, ohne das Bild zu ken-
nen.«3

Die Erfahrungen unserer Befragten mit anderen Arzten als ihren Hamophiliebe-
handlern unterscheiden sich sehr. Es liegt auf der Hand, dass es sowohl Haus-
als auch Fachérzte gibt, die mit einem selbstéandigen und gutinformierten Ha-
mophilen nicht zurechtkommen. Eine der gréBten Angste vieler Himophilen ist
es, in bestimmten Fallen nicht in der Lage zu sein, dem Arzt oder der Kranken-
schwester klarmachen zu kdnnen, dass das Hamophiliezentrum umgehend in-
formiert werden muss und die Verabreichung von Faktorkonzentraten lebens-
notwendig sein kann.

Die Manner waren sich Uber die Wichtigkeit und Notwendigkeit von speziali-
sierten Hamophiliezentren (CCCs: Comprehensive Care Centers) einig. Sie wir-
den sich winschen, dass ihr Hamophiliebehandler eine Vermittlerrolle zwischen
ihnen als Patienten und anderen sie behandelnden Arzten einnimmt.

Orthopéadische Operationen

Far viele &ltere Hamophile kommt friher oder spater der Zeitpunkt, an dem sie
Uber eine orthopadische Operation nachdenken missen. Wachsende Schmer-
zen in einem oder mehreren Gelenken kdnnen das Leben zur Qual machen. Al-
lerdings ist eine Operation nie ohne Risiko, und das Ergebnis ist nicht vorher-
sehbar. Aus unseren Gesprachen mit den Betroffenen war herauszuhéren, dass
viele dazu neigen, eine Operation so lange wie moglich hinauszuzdgern. Rick-
blickend erzahlte ein Mann, dass sich vor der Operation seine Belastbarkeit nach
und nach verschlechtert hatte. Dadurch dass dieser Prozess jedoch schrittwei-
se vonstatten ging, habe er seine zunehmende Bewegungseinschrankung lan-
ge Zeit akzeptiert. Erst als die Schmerzen unertraglich wurden und er sich als
Belastung fir seine Familie empfand, habe er sich zu einer Operation ent-
schlossen.

Solange keine Schmerzen auftreten, entscheidet sich kaum jemand fir eine
Operation. Selbst starke Bewegungseinschrankungen sind fur viele noch kein
Grund, sich operieren zu lassen — jedenfalls wenn sie ihre taglichen Aktivitaten
weiterhin ohne Schmerzen ausfuhren kénnen.
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Die Entscheidung zu einer Operation war bei den meisten erst nach einer lan-
gen Phase mit Schmerzen und verringerter Lebensqualitét gefallen. Die Angst
vor mdglichen Komplikationen war groB, doch die Aussicht auf den Erfolg gab
schlieBlich den Ausschlag. Tatséchlich traten in einigen Fallen Komplikationen
auf und die Ergebnisse waren nicht immer so wie erwartet. Die befragten Méan-
ner waren aber einhellig der Meinung, dass sie vor der Operation in einem
schlechteren Zustand gewesen seien. »Man verliert manches, aber man gewinnt
auch manchesx, so ihre Sicht.

Im Ruckblick ist vielen klar geworden, dass sie mit ihrer Entscheidung fur eine
Operation nicht so lange hatten warten sollen. Lange Zeitrdume mit Schmerzen
héatten verklrzt werden kénnen, da eine Operation am Ende ohnehin nicht zu
umgehen war. Selbstverstandlich ist eine solche Entscheidung nicht einfach.
Wenn Arzte bei ihren Patienten eine diesbezligliche Unsicherheit bemerken, soll-
ten sie den Entscheidungsprozess unterstitzen und die notwendigen Informa-
tionen geben.

Virusinfektionen

Hamophile mit einer HIV-Infektion kbnnen heute mit der HAART Kombinati-
onstherapie addquat behandelt werden. HIV-positive Hamophile leben mittler-
weile schon seit mehreren Jahrzehnten mit ihrer Diagnose. Wie von Cees Smit
im Kapitel »Der Umgang mit Behinderung und Zusatzerkrankung (Komorbiditat)
aus der Perspektive eines Patienten« beschrieben, ist fur viele von ihnen ange-
sichts der Folgen der HIV-Infektion die H&mophilie als Krankheit in den Hinter-
grund gerlckt. Die groBte Sorge gilt der Langzeitwirkung der taglichen Einnah-
me von HIV-Inhibitor-Medikamenten und der allgemeinen Entwicklung der In-
fektion.

Fast alle alteren Patienten mit einer schweren Hamophilie sind in der Vergan-
genheit mit Hepatitis C-Viren (HCV) infiziert worden. Bei 80 Prozent von ihnen
ist eine chronische Infektion daraus geworden. Seit circa 1990 ist die Therapie
chronischer HCV-Infektionen wirksamer geworden, doch Nebenwirkungen der
Behandlung mit Interferon und Ribavirin sind haufig. Das Problem ist vor allem,
dass eine HCV-Infektion in den Anfangsphasen ohne Krankheitssymptome ver-
lauft und es viele Jahre dauern kann, bis — wenn Uberhaupt — eine Leberzirrho-
se entsteht. Verstandlicherweise beginnen daher manche Patienten nur wider-
willig mit einer Behandlung und mussen erst davon Uberzeugt werden, dass die
Therapie wirklich durchgefiihrt werden sollte.

Einer der Manner, mit dem wir gesprochen haben, war sehr skeptisch in Bezug
auf eine HCV-Therapie. Er ist der Meinung, dass die HCV-Problematik klnstlich
aufgebauscht wird und die Arzte dazu neigen, ihre Patienten als Versuchska-
ninchen zu benutzen. In seinen Augen besteht eine Diskrepanz zwischen der In-
formationsflut Gber mogliche Risiken von HCV und der tatséachlichen Wahr-
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scheinlichkeit, dass er selbst eine Leberzirrhose bekommt. SchlieBlich konnte
er dennoch Uberzeugt werden, eine Therapie zu beginnen. »Man fuhlt sich ver-
pflichtet zu kooperieren, auch aus der Verpflichtung gegentber der Verwandt-
schaft heraus.« Allerdings kam er dann mit den Nebenwirkungen der Behand-
lung nicht zurecht. Er fuhlte sich wie eine andere Person, war mlde, depressiv
und insgesamt in einem so schlechten Zustand, dass er beschloss, die Thera-
pie abzubrechen. Fir eine Behandlung gegen etwas, das er nicht als lebens-
bedrohlich ansieht, war ihm der Preis zu hoch.

Es ist klar, dass in solchen Fallen das Verhaltnis zwischen dem Patienten und
seinem Behandler sehr wichtig ist. Um eine vertrauensvolle Beziehung aufzu-
bauen, sind gegenseitiger Respekt und von beiden Seiten der Wille zu einer of-
fenen Kommunikation die Voraussetzung. So kann es gelingen, die Behand-
lungsempfehlungen des Arztes und die Wiinsche des Patienten miteinander in
Einklang zu bringen. Der Patient braucht einen Spezialisten, der sich mit der Dia-
gnose und Behandlung von HCV gut auskennt, sich gleichzeitig aber auch in
die Situation chronisch kranker Menschen hineinversetzen kann.

Zusammenfassung

Fir die Generation von Hamophilen, die vor 1960 geboren wurden, bedeutet das
Alterwerden eine Vervielfachung der notwendigen Arztbesuche bei Spezialisten
unterschiedlicher Fachrichtungen. Das ist es auch, was viele am meisten beun-
ruhigt. Sie wiinschen sich einen ganzheitlichen Ansatz und eine gute Koordina-
tion zwischen den einzelnen Behandlern. In erster Linie geht es ihnen darum, ei-
ne moglichst hohe Lebensqualitat zu behalten. Alle von uns befragten Manner
gaben an, dass sie eine gut koordinierte Behandlung als wesentlich ansehen.
Fur einige war dies sogar ein Grund, das Krankenhaus zu wechseln. Es ist wich-
tig, dass die Arzte ihr Vorgehen aufeinander abstimmen, so dass die Patienten
im medizinischen Behandlungskarussell nicht aus dem Gleichgewicht geraten.

Originaltitel: Aging with haemophilia: interviews with patients, erschienen in: E.P. Mauser-Bunscho-
ten / A. de Knecht-van Eekelen / C. Smit (Hrsg.): Aging with haemophilia. Medical and psychosoci-
al impact, Utrecht 2007, S. 103-111 (leicht gekurzt).

Aus dem Englischen Ubersetzt von Anna Griesheimer
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Wohnen im Alten- oder Pflegeheim

Essen auf Radern, Ambulanter Pflegedienst, Unterstitzung durch An-
gehorige, Freunde und Nachbarn — es gibt unterschiedliche Méglichkeiten,
sich bei zunehmender Pflegebedurftigkeit helfen zu lassen. Wenn dennoch
das Leben in den eigenen vier Wanden auf Dauer nicht mehr zu bewerk-
stelligen ist, steht der Umzug in ein Seniorenheim zur Debatte.

Auf diesem Gebiet gibt es bei Hamophilen bisher erst wenig Erfahrung.
Durch den Anstieg der Lebenswartung werden jedoch in Zukunft auch im-
mer mehr Hamophile in Alten- oder Pflegeheimen wohnen. Aus diesem
Grund seien im Folgenden einige Hinweise zusammengetragen.

-> Informieren Sie das Heim iiber das Krankheitsbild der
Himophilie

Es ist wahrscheinlich, dass die Mehrzahl der Pflegekrafte noch nie mit ei-
nem Hamophilen zu tun hatte und nichts oder nur wenig Gber die Krank-
heit wei3. Moglicherweise bestehen auch Angste und Unsicherheiten be-
zUglich des Umgangs mit einem »Bluter«. Daher ist es wichtig, dass Sie das
Heim umfassend Uber die Hamophilie informieren. Geeignete Informati-
onsbroschiren kénnen Uber die Geschéaftsstelle der DHG bezogen wer-
den.

- Informieren Sie das Heim iiber die Behandlung Threr
Héamophilie
Informieren Sie die Pflegekréfte daruber, was im Fall einer Blutung zu tun

ist. Desweiteren sollten diese auch Uber lhr Faktorpraparat und dessen kor-
rekte Lagerung Bescheid wissen.

-> Kliren Sie, wer fiir die Verabreichung der Substitution
zustindig sein wird

Falls Sie nicht mehr in der Lage sind, sich selbst zu spritzen, sollten Sie

rechtzeitig klaren, wer im Heim fiir die Substitution verantwortlich sein

wird. Dies konnte beispielsweise Ihr Hausarzt sein.

-> Stellen Sie sicher, dass im Bedarfsfall Thr
Héimophilie-Zentrum kontaktiert wird

Bei einem Notfall oder vor einem Eingriff muss unbedingt Ihr Hamophilie-

Zentrum informiert werden. Achten Sie darauf, dass die zustéandigen Pfle-
gekrafte Uber diese Notwendigkeit Bescheid wissen.
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