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Communication

Relevance of prophylaxis

G. Giersdorf; A. Huth-Kiihne; R. Zimmermann

Hémopiliezentrum, Kurpfalzkrankenhaus, Heidelberg

Eltern, bei deren Sohn eine Himophilie fest-
gestellt wurde, reagieren auf diese Diagnose
verstandlicherweise mit Angst und Verunsi-
cherung, da sie nicht abschitzen konnen, wie
sehr die Himophilie moglicherweise das Le-
ben ihres Sohnes beeinflusst. Aufklarung und
Information durch das Himophiliezentrum
muss der erste Schritt sein, damit sie die not-
wendige Zuversicht und Sicherheit im Um-
gang mit der Himophilie gewinnen. Die Auf-
klarung wird in mehreren Gespréchen erfol-
gen, um eine Uberforderung durch die an-
fangliche Informationsflut beim ersten Zen-
trumsbesuch zu vermeiden. Wenn die Eltern
diesen Schritt bereits hinter sich haben, wis-
sen sie, dass es im Wesentlichen zwei Formen
der Behandlung gibt:

» Bedarfs- oder On-demand-Behandlung:
Faktorgabe nach einem Blutungsereignis
(z. B. Verletzung oder spontaner Einblu-
tung),

« Dauerbehandlung  oder  Prophylaxe
(griech.: vorbeugen): vorbeugende Fak-
torgabe bei schwerer Himophilie A oder
B, die regelmifig (z. B. zwei- bis dreimal
pro Woche) unabhingig von einer Einblu-
tung erfolgt.

Die Broschiire ,Bedeutung der Prophylaxe®
soll Eltern mit der Handhabung, den Vortei-
len und den evtl. auftretenden Schwierigkei-
ten der Dauerbehandlung vertraut machen.
Da die Prophylaxe nicht nur vom behandeln-
den Arzt, sondern auch zu Hause durch-
gefithrt werden kann, werden auch die wich-
tigsten Aspekte der so genannten ,Heim-
selbstbehandlung® erkldrt. Die Notwendig-
keit zur Dauerprophylaxe wird stets vom be-
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handelnden Arzt im Hiamophiliezentrum
festgelegt. Selbstverstindlich kann eine Bro-
schiire das personliche und informative Ge-
sprich mit dem behandelnden Arzt im Hi-
mophiliezentrum, nicht ersetzen.

Prophylaxe = Vorbeugen

Eine Prophylaxe wird — von Ausnahmen ab-
gesehen — nur bei einer schweren Himophilie
A (Mangel an Blutgerinnungsfaktor VIII)
oder B (Mangel an Blutgerinnungsfaktor IX)
eingesetzt. Patienten mit einer schweren Hi-
mophilie A erhalten in der Regel dreimal wo-
chentlich, Patienten mit schwerer Himophi-
lie B zweimal wochentlich den fehlenden Fak-
tor gespritzt (Faktorsubstitution). Aus-
nahmsweise kann auch eine Prophylaxe ein-
mal wochentlich sinnvoll sein. Die Faktorga-
be soll zum einen spontane Blutungen ver-
hindern, aber auch im Falle von Verletzun-
gen, das Ausmaf der Blutung einschranken.

Durch die prophylaktische Faktor-VIII-
oder -IX-Gabe wird eine gewisse Mindest-
aktivitit des betreffenden Faktors aufrecht-
erhalten, entsprechend der Restaktivitit von
Patienten mit einer mittelschweren Hamo-
philie, die normalerweise nicht spontan blu-
ten.

Der genaue Zeitpunkt fiir den Beginn ei-
ner Prophylaxe hingt von verschiedenen Vor-
aussetzungen ab, aber spdtestens nach der
ersten Gelenkblutung wird der behandelnde
Arzt im Hiamophiliezentrum zur Prophylaxe
raten und die Dosis festlegen. Diese Dosis
darf nur in Absprache mit dem behandeln-
den Arzt im Hiamophiliezentrum gedndert
werden!

Damit die Behandlung zum Erfolg fiihrt,
ist die regelmiflige Faktorgabe erforderlich.
Diese sorgt dafiir, dass die Aktivitit des Ge-
rinnungsfaktors nicht unter die kritische
Schwelle sinkt und damit spontane Blutun-
gen verhindert. Das Kind wird diese regel-
miflige Therapie sehr schnell als Bestandteil
des normalen Alltags akzeptieren. Die Pro-
phylaxe erméglicht eine aktiveres Leben und
erhoht somit die Lebensqualitit. Vielleicht

fillt es am Anfang schwer, die regelmiflige
Faktorgabe zu akzeptieren, vor allem, wenn
keine Blutung vorliegt. Schon bald aber wer-
den Kind und Eltern die Prophylaxe schitzen,
da es bei regelmifliger Anwendung nur selten
zu Blutungsereignissen kommt.

Das Ziel der Prophylaxe ist es, Spitfolgen
zuvermeiden (Behinderung). AufSerdem hilft
sie, bei der schweren Hamophilie spontane
Gelenkblutungen zu verhindern und damit
auf lingere Sicht schwere Gelenkschdden zu
vermeiden.

Chancen und Grenzen

Eine vorbeugende Behandlungist leider nicht

in der Lage, samtliche Blutungen zu verhin-

dern, oder gar die Himophilie zu heilen. Die

Erfahrungen mit der Prophylaxe haben je-

doch gezeigt, dass nahezu alle betroffenen

Kleinkinder und Jugendliche erhebliche Vor-

teile davon haben:

« deutlicher Riickgang der Anzahl der Blu-
tungsereignisse,

» Ausmafl der einzelnen Blutungen wird
verringert,

« deutlich geringere Gelenkschiden,

» Verringerung der Schmerzen,

- Ermoglichung sportlicher Aktivititen,

« seltenere und kiirzere Krankenhausauf-
enthalte,

» geringere Fehlzeiten in Kindergarten,
Schule, bei der Arbeit,

« mehr Freizeit durch Heimselbstbehand-
lung,

- insgesamt eine Verbesserung der Lebens-
qualitit.

Prophylaxe bei Kleinkindern

Die Prophylaxe erfolgt bei schwerer Himo-
philie A und B normalerweise nach der ersten
Blutung, die oftmals eine Muskelblutung ist,
spitestens nach der ersten Gelenkblutung.
Bei Sauglingen und Kleinkindern sind die
Venen oft nicht sehr gut ausgebildet und
schwierig zu treffen. Daher kann die intra-
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Tipps und Vorschlage fiir Eltern

Sorgen Sie fiir eine entspannte Atmo-
sphare wahrend Sie lhrem Sohn den Fak-
tor spritzen.

Bleiben Sie selbst vor und wéhrend der

Injektion ruhig und planen Sie geniigend

Zeit ein, denn jedes Zeichen von Hektik

oder Unsicherheit tibertragt sich auf lh-

ren Sohn und erschwert die Injektion.

Die Prophylaxe sollte morgens vor Beginn

der taglichen Aktivitaten und dem Be-

such des Kindergartens oder der Schule
erfolgen.

Beziehen Sie Ihr Kind mit ein, d. h. binden

Sie ihn mit einer Aufgabe bei der Behand-

lung mit ein. Lassen Sie ihn z. B. das Emla

Pflaster (schmerzstillendes Pflaster — Zau-

berpflaster) mit dem die Injektionsstelle

etwa eine halbe Stunde vor der Injektion
betdubt werden kann, selbst aufkleben.

Machen Sie es lhrem Kind so angenehm

wie moglich, z. B. durch Abspielen einer

CD mit Kinderliedern oder Horbiichern.

Achten Sie darauf, das Ihr Kind sein Lieb-

lingsspielzeug oder Kuscheltier wéhrend

der Behandlung bei sich hat.

Die notwendigen Schritte zur Vorberei-

tung der Injektion sollten immer in glei-

cher Reihenfolge durchgefiihrt werden.
lhr Sohn kann somit aktiv an dem In-
jektionsprozess teilnehmen.

Binden Sie lhren Sohn bei den Vorberei-

tungen mit ein — dies gibt ihm das Gefiihl

der Sicherheit und Selbstbestimmung. So

kann Ihr Kind je nach Alter z.B.

— den Tisch abwischen,

— Materialien bereitstellen,

— die Hande selbst waschen (keimfrei
machen),

— die Staubinde selbst anlegen,

— den Faktor aufziehen,

— die Spritzen entsorgen,

— die Dokumentation (Dokumentation
ist gesetzliche Pflicht; vgl. Transfusi-
onsgesetz) libernehmen.

Vor der Behandlung mit dem Faktor sollte

Ihr Sohn fiir etwa eine Minute den Arm

nach unten hangen lassen, dann die
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Staubinde anlegen, damit die Vene sich
fiillt und so besser fiithlbar und sichtbar
wird.

Erste selbststandige Faktorgabe
durch lhren Sohn

Uber Jahre hinweg haben Sie als Eltern nun die
Dauerbehandlung lhres Sohnes durchgefiihrt
und sind damit vertraut. Ihr Kind hat die Vor-
bereitungen zur Injektion ber eine langen
Zeitraum selbst mitgestaltet und den Injekti-
onsvorgang kennen gelernt. Je nach Entwick-
lungsstand kann Ihr Sohn nun schrittweise auf
die selbststandige Injektion des Gerinnungs-
faktors vorbereitet werden (geeignetes Alter ab
7 Jahren).

Meistens sind Kinder zwar recht motiviert,
die Eigenbehandlung selbst durchzufiihren, z6-
gern aber den Moment der ersten Punktion
(Einstich) mit der Nadel hinaus. Bereiten Sie die
erste Eigeninjektion am besten stufenweise
vor. Binden Sie das Kind immer haufiger in den
Injektionsprozess mit ein. So kann lhr Sohn z. B.
mit einem Dummy (Demonstrationskit — kein
Medikament!) (iben, wie der Faktor gemischt
und die Spritze aufgezogen wird.

Danach sollte lhr Sohn iiber drei bis sechs
Monate den echten Faktor — iiber die Dosis des
Faktorkonzentrates weil3 er Bescheid — auf-
[6sen und aufziehen. Bitte erklaren Sie ihm die
einzelnen Behandlungsschritte und bitten ihn,
bei einer der nachsten Behandlungen Ihnen
diese Schritte zu beschreiben. Die Injektion
selbst ist dann nur noch ein weiterer folgerich-
tiger Schritt, den Ihr Sohn in Kiirze selbst durch-
fiihrten méchte. Bedrangen Sie ihn nicht, damit
die Behandlung nicht mit Zwang und Angst ver-
bunden wird. Erklaren Sie lhrem Kind was die
neu gewonnene Unabhangigkeit fiir Vorteile
fir ihn hat. Sagen Sie ihm, dass er nun haufiger
bei Freunden tbernachten, oder mit der Klasse
verreisen kann. Dass er mehr Maglichkeiten
habe, sich sportlich zu betatigen, da er sich im
Falle einer Verletzung sofort selbst behandeln
konne.

Das Erlernen der Selbstinjektion kann in
speziellen Kursen im Hamophiliezentrum zu-

sammen mit [hnen, oder besser noch in der
Gruppe (Kinderfreizeit, organisiert von der
Deutschen Hamophilie-Gesellschaft www.
deutsche-haemophiliegesellschaft.de) er-
lernt werden. Der Kontakt mit anderen hamo-
philen Kindern fordert das Selbstwertgefiihl,
andererseits lernen die Kinder aber auch, ge-
wisse Grenzen zu akzeptieren. Die Uberwin-
dung sich selbst zu stechen, féllt in der Grup-
pe leichter (Konkurrenz, Ehrgeiz). In der Ge-
meinschaft steht die Angst vor dem Stechen
nicht mehr so an erster Stelle.

Mit der Heimselbstbehandlung wird fiir
den jugendlichen Hamophilen die Therapie
selbstverstandlich, er ibernimmt schrittweise
die Verantwortung fir seine Gesundheit:

Dosis des Faktorkonzentrates Uberpriifen,

Mischen des Faktorpraparates,

Punktion,

Dokumentation,

Entsorgen der Spritzen.

Familiare Krisen konnen durch die Heim-
selbstbehandlung und die dadurch gewonne-
ne Eigenstandigkeit evtl. verhindert werden.
Das Erleben der Eigenverantwortung, das
neugewonnene Selbstwertgefiihl und die ge-
wonnene Unabhangigkeit helfen Ihrem he-
ranwachsenden Sohn, ein nahezu normales
Leben zu fiihren.

Heimselbstbehandlung

als normaler Bestandyteil

des taglichen Lebens

Die Verkntipfung der Heimselbstbehandlung
mit dem Alltag Ihres Sohnes ist die beste Vor-
aussetzung dafir, dass er sich korperlich und
sozial wie seine gesunden Altersgenossen
entwickeln kann. Allerdings kommt es nicht
selten vor, dass sich vor allem in der Pubertat
eine absolute Ablehnung gegen die Prophyla-
xe (Null-Bock-Stimmung) einstellt und zum
Teil die Prophylaxe rigoros abgebrochen wird.
Versuchen Sie in diesem Fall Ihrem Sohn klar
zu machen, dass es auch andere Jugendliche
mit dauerhaften Einschrénkungen gibt, die
sich ebenfalls an gewisse Regeln halten miis-
sen, z. B. jugendliche Diabetiker (Diat, mehr-
mals tdgliche Insulininjektionen).
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vengse Faktorgabe anfinglich mit Schwierig-
keiten verbunden sein. Diese Problematik
kann dadurch gemildert werden, indem zu-
néchst eine niedrig dosierte Prophylaxe —z. B.
einmal 250 IE — einmal in der Woche ver-
abreicht wird und je nach Venenverhiltnissen
sowie klinischem Verlauf (Blutungsereignis-
se) allmihlich gesteigert wird. Sollte diese
Therapiemoglichkeit absolut nicht funktio-
nieren, dann wird der behandelnde Arzt im
Hamophiliezentrum die Anlage eines dauer-
haften Venenzugangs (z. B. Port) erwigen.

Ein Port ist ein kleines Gehéduse mit einer
Kammer, die iiber einen diinnen Schlauch
mit einer Vene verbunden ist. Der Port wird
operativ direkt unter der Haut, meistens im
oberen Brustbereich eingesetzt. Uber den
Port konnen Arzt oder Eltern (bei Heim-
selbstbehandlung) die regelméfige Faktorga-
be vornehmen. Die Faktorlosung wird in die-
sem Fall mit einer diinnen Spezialnadel (Hu-
bernadel) in den Port gespritzt. Dabei ist ein
duflerst steriles (keimfreies) Vorgehen not-
wendig, um Infektionen zu vermeiden. Die
Einweisung fiir den Umgang mit dem Port
wird durch speziell geschultes Personal im
Hémophiliezentrum oder in der Kinderchi-
rurgie oder Kinderklinik gezeigt.

Im Alter von drei Jahren kann mit mit dem
Venentraining begonnen werden: Mit dem
geschlossenen Stauschlauch werden tiglich
zehnmal im Wechsel mit der linken bzw. rech-
ten Hand Ubungen mit einem kleinen Gum-
miball (Zusammendriicken und wieder los-
lassen) durchgefithrt. Diese Ubung férdert
die Ausbildung kriftiger Venen.

Heimselbstbehandlung

Durch die Eigenbehandlung verbessert sich
die Lebensqualitit der Eltern und des himo-
philen Kindes. Ein Ziel der Heimselbst-
behandlung ist es, dass die Eltern und spiter
das Kind die Behandlung eigenverantwort-
lich ausfithren konnen. Die Einhaltung der
vom behandelnden Arzt im Himophiliezen-
trum festgelegten Behandlung ist zwingend
notwendig. Die sich daraus ergebende Selbst-
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standigkeit erleichtert das Alltagsleben und
fihrt zu mehr Unabhingigkeit. Wenn der be-
handelnder Arzt eine Dauerprophylaxe emp-
fohlen hat, werden sich die meisten Eltern
aufgrund der Hiufigkeit der Faktorgabe fiir
die Heimselbstbehandlung entscheiden. Der
Arzt im Hamophiliezentrum wird dann ge-
meinsam mit den Eltern einen individuellen
Therapieplan festlegen. Aufgrund der guten
Anleitung durch den Arzt und/oder geschul-
tes medizinisches Personal im Hamophilie-
zentrum (z. B. einer Hidmophilieschwester)
lernen Eltern sehr schnell, das Faktorpraparat
in die Vene zu spritzen. Eltern und Kind wer-
den bestens auf die Heimselbstbehandlung
vorbereitet, damit sie in entspannter Umge-
bung zu Hause mit der erlernten Spritztech-
nik umgehen konnen.

Ganz wichtig ist, dass die Eltern beherzt
und tiberzeugend vorgehen, sodass der kleine
Patient Vertrauen gewinnt und ihm die Angs-
te allmdhlich genommen werden. Auf diese
Weise ist es dann auch moglich, neben der re-
gelmafigen Prophylaxe auch bei plotzlichen
Verletzungen zu reagieren.

Eventuell konnte es zwei Punkte in der
Heimselbstbehandlung geben, die anfiinglich
Probleme bereiten:

« Die natiirliche Angst vor der Nadel, so-
wohl bei Eltern als auch bei dem Kind.

= Das gefiihlte Auf-sich-alleine-gestellt-Sein
ohne die vertraute medizinische Hilfe des

Zentrums.

Eltern sollten sich nicht entmutigen lassen, da
der stete Kontakt zum Hidmophiliezentrum
sowie Kinderarzt vor allem wihrend der An-
fangsphase der Heimselbstbehandlung inten-
siv gepflegt wird, bis eine gewisse Routine
und Sicherheit erreicht ist. Mit der Zeit wer-
den Eltern lernen Art und Schweregrad der
Blutungen besser einzuschdtzen und nicht bei
den geringsten Anzeichen einer Blutung in
Panik zu geraten. Bis zu einem gewissen Grad
werden sie auch einschitzen konnen, wann
eine Blutung behandlungsbediirftig ist. ,Klei-
ne blaue Flecken gehoren z. B. — wie bei an-
deren Kindern —auch beim himophilen Kind
zum Alltag. Dennoch gilt fiir Eltern:

Bei jeder Unsicherheit das Hamophilie-
zentrum anrufen und nach Rat fragen.

Einstimmung
auf die Heimselbstbehandlung

Die praktische und psychologische Vorberei-

tung auf die Injektion zu Hause:

= Dem Jungen zeigen, wie sehr sich seine El-
tern freuen, in vertrauter Umgebung die
Injektion eigenstindig durchzufihren.

« Vorteile der Heimselbstbehandlung erkli-
ren: Blutungen haben nicht mehr so
schlimme Folgen, weil sie sofort den Ge-
rinnungsfaktor selbst spritzen konnen
und er dadurch schneller wieder zum
Spielen gehen kann.

» Den Jungen fragen, wie er es findet, dass
die Eltern die Rolle des behandelnden Arz-
tes ibernehmen.

Mit den notigen Aufgaben und Handgriffen
sollten Eltern ihr Kind so frith wie moglich
vertraut machen (vgl. PKasten). Wenn sie
standig die Vorbereitungen wiederholen, er-
hohen sie den Lerneffekt.

So werden Heimselbstbehandlung und
Prophylaxe zum Erfolg!

Vorteile
der Heimselbstbehandlung

« Eltern konnen ihren Sohn in einer ver-
trauten Umgebung behandeln.

« Sie konnen auf akute Verletzungen sofort
reagieren und damit die Ausdehnung der
Einblutungen ins Gewebe oder in Gelenke
und Muskeln reduzieren, zum Teil sogar
eine Einblutung verhindern.

» Gelenke oder Muskeln werden geschont,
Schmerzen verhindert. Damit nehmen
Folgeschiden und Komplikationen ab.

» Die Fehlzeiten fiir Kindergarten, Schule
und Arbeitsplatz verringern sich.

- Insgesamt gewinnt die Familie an
Unabhingigkeit.
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