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Summary

The treatment of haemophilia requires con-
tinuous development of knowledge related to
various aspects of diagnosis and therapy. It is,
therefore, essential to collect valid and repre-
sentative data, which are comparable on an
international level. The Austrian Haemophilia
Registry was set up by the Scientific Advisory
Panel of the Austrian Haemophilia Society and
by the patient organisation. For the design, it
was decided to divide the registry into three
sections, two concerning quality control and a
third concerning scientific questions, the
latter requiring written informed consent. A
web-based software is used to collect data.
Transfer and storage of data are secured and
the server is situated in a computer center
with video and access control. Data entry was
initiated early 2008. Currently, only prelimi-
nary data are available. Our further focus is on
continued data entry, which will further en-
able us to provide information concerning the
characteristics of the haemophilia patient
population in Austria and the actual treat-
ment modalities used.
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Zusammenfassung

Die Behandlung der Hamophilie erfordert
kontinuierliche Fortbildung und Forschung
hinsichtlich Diagnosestellung und Therapie.
Die Verfligbarkeit reprasentativer, internatio-
nal vergleichbarer Daten ist dafiir eine we-
sentliche Voraussetzung. Daher wurde von
der Osterreichischen Hamophilie Gesellschaft
(OHG) ein Osterreichisches Hamophilie Regis-
ter erstellt, welches aus drei Teilen besteht.
Zwei Teile dienen der Qualitatskontrolle und
ein dritter, so genannter Studienteil, welcher
das schriftliche Einverstandnis jedes Patien-
ten erfordert, umfasst wissenschaftliche Da-
ten. Die Dateneingabe erfolgt online mittels
einer speziell hierfiir entwickelten Eingabe-
software. Der Datentransfer erfolgt tiber eine
gesicherte Verbindung und die Daten werden
auf einem Server, welcher in einem Computer-
center mit Video- und Zugangskontrolle loka-
lisiert ist, gespeichert. Derzeit liegen erste pra-
limindre Daten zum Register vor. Unser weite-
res Hauptaugenmerk liegt auf der fortlaufen-
den Datenerfassung, um umfassende Infor-
mationen beziiglich der Charakteristika der
Hamophiliepatienten in Osterreich und Daten
zu den aktuellen Therapien bereitstellen zu
kénnen.

Osterreichisches Hamophilie Register —
Update 2008
Hamostaseologie 2009; 29 (Suppl 1): S13-515

Das Osterreichische Himophilie Register ist
ein gemeinsames Projekt der Osterrei-
chischen Hamophilie Gesellschaft (OHG) (1)
und des wissenschaftlichen Beirates der
OHG. Das Register setzt die internationalen
Forderungen nach Datendokumentation
um, indem Osterreich seiner entsprechenden
Verpflichtung, epidemiologische Daten, Da-
ten zur Qualititssicherung und wissenschaft-
liche Daten zu erfassen, durch Erarbeiten ei-
nes nationalen Registers nachkommt. So hilt
die Europiische Kommission in ihrem Ar-
beitsprogramm fiir die Jahre 2003 bis 2008
fiir den Bereich Offentliche Gesundheit fest,
dass Daten zur Himophilie auf Routinebasis
erhoben werden sollen (2). Auch auf dem
Treffen der Weltgesundheitsorganisation
(WHO) und der World Federation of Hemo-
philia (WFH), welches 1997 in Genf statt-
fand, wurde betont, dass nationale Himophi-
lie-Patientenregister ein wesentliches Ziel
sind (3). Das Osterreichische Himophilie Re-
gister dient dazu, einerseits die Qualitdt der
Himophilietherapie in Osterreich zu erhe-
ben sowie andererseits wissenschaftliche Da-
ten zu angeborenen Blutgerinnungsstérun-
gen zu erfassen. Ziel ist es, eine bessere Pla-
nung der Versorgung mit Gerinnungsfaktor-
Préparaten sowie eine frithere Erfassung von
Nebenwirkungen, z. B. Auftreten von Hemm-
korpern oder Infektionen, zu ermdéglichen.

Methodik

Die Finanzierung des Projektes erfolgt tiber
yunrestricted grants“ der Pharmaindustrie
(d.h. der auf diesem Sektor in Osterreich titi-
gen Firmen) sowie bis Ende 2007 auch tiber
eine finanzielle Untersttitzung des Ministeri-
ums (BMGFJ).

Um eine Vergleichbarkeit auf internatio-
naler Ebene zu gewihrleisten, wurde das Re-
gister mit dem deutschen (4) und britischen
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(5) Hamophilie Register akkordiert. Zudem
erfolgte eine Anpassung an das schweizer (6)
und kanadische (7) Himophilie Register.
Bereits im Mrz 2006 wurde der Beschluss
zur Erstellung eines Gsterreichweiten Patien-
tenregisters gefasst. Im Herbst 2006 wurden
dann die ersten Gespriche mit der UMIT
(Private Universitit fiir Gesundheitswissen-
schaften, Medizinische Informatik und Tech-
nik, Hall in Tirol) gefiihrt, welche schliefSlich
Ende 2006 mit der Entwicklung einer ent-
sprechenden Software fiir ein Online-Patien-
tenregister beauftragt wurde. Dieser Auftrag
wurde an die UMIT vergeben, da die UMIT
an einem Projekt zur Vernetzung von Ge-
sundheitseinrichtungen in Osterreich arbei-
tet (health@net) (8-11) und daher tiber ent-
sprechende Expertise auf diesem Gebiet ver-
fugt. Anfang 2007 wurden die Masken zur
Dateneingabe ins Register erarbeitet und es
erfolgte ein erster Testbetrieb. Parallel dazu
wurde ein Studienprotokoll mit entsprechen-
der Patienteninformation erstellt und dieses
bei den Ethikkommissionen in Graz, Inns-
bruck und Wien eingereicht. Die positiven
Voten der drei Ethikkommissionen lagen im
Juni 2007 vor. In der Folge wurden die Ein-
gabemasken adaptiert und die Funktionalitit
des Online-Registers verbessert. Danach wur-
de ein zweiter Testbetrieb angeschlossen, wel-
cher die Praktikabilitit und Umsetzbarkeit
bestitigte. Es wurde eine Informationsbro-
schiire (12) zum Register entworfen, welche
an den Zentren ausliegt. Im Dezember 2007
gab es eine Informationsveranstaltung zum
Register mit Podiumsdiskussion und der On-
line-Betrieb wurde gestartet. Aus rechtlichen
Griinden wurden ein Dienstleistungs- sowie
ein Datenschutzvertrag zum Register erarbei-
tet und im Oktober 2007 unterschrieben.
Fur jeden Patienten werden im Register
drei Teile angelegt. Zwei Qualitdtssicherungs-
teile (ein einmaliger Basisteil sowie ein jahr-
lich zu aktualisierender Teil mit aktuellen Be-
handlungsdaten) und ein dritter, so genann-
ter ,,Studienteil®, welcher wissenschaftliche
Informationen umfasst. Fiir Teil drei ist das
schriftliche Einverstindnis jedes einzelnen
Patienten Voraussetzung. Dieser fragt jihr-
lich Daten zum aktuellen Gesundheits-
zustand der Betroffenen ab (13):
» Grofle und Gewicht,
« aktuelle Therapie (inkl. Faktorenver-
brauch in Einheiten)

Hamostaseologie 4a/2009

- Blutungsereignisse seit letzter Visite,
» Gelenkstatus,

- ausfiihrlicher virologischer Status,

» Impf- und Laborstatus,

« krankheitsbezogene Mutation.

Im Juni 2008 wurde mit einer Dateneingabe
ins Register durch eine eigens dafiir einge-
stellte Arztin begonnen. Die Erfassung der
Daten erfolgt online mittels web-basierter
Eingabesoftware. Datensicherheit wird durch
sichere Authentifizierung (Anmeldung) so-
wie verschliisselte Datenablage (mittels kryp-
tographischer MD5-Hashfunktion) erzielt.
Der datenschutzrechtlich konforme Betrieb
und die Wartung des Studienregisters, inklu-
sive Datenbank, sowie die sichere Archivie-
rung der abgelegten Daten wurden mittels
Dienstleistungsvertrag mit der UMIT verein-
bart. Die Bestimmungen des Datenschutz-
gesetzes (DSG 2000) (14) werden eingehal-
ten.

Die zur Dateneingabe und -einsicht be-
rechtigten Personen werden von der Osterrei-
chischen Hamophilie Gesellschaft in einer ta-
bellarischen Liste gefithrt und die entspre-
chenden Berechtigungen, einschliefSlich jegli-
cher Zugriffe, werden dokumentiert. Alle zu-
griffsberechtigten Personen unterliegen der
Schweigepflicht. Jedes teilnehmende Behand-
lungszentrum kann nur Daten der im jeweili-
gen Zentrum behandelten Patienten ein-
sehen.

Ergebnisse

Bis dato wurden bereits Patienten von folgen-
den Zentren ins Register eingegeben: Bre-
genz, Dornbirn, Graz, Innsbruck, Klagenfurt,
Linz, Salzburg, St. Polten und Wien. Ins-
gesamt wurden bis Oktober 2008 309 Patien-
ten — 267 (86.4%) mit Himophilie A und 42
(13.6%) mit Himophilie B — im Register er-
fasst. Das durchschnittliche Alter der Patien-
ten betragt 31,3 Jahre; 31% (n = 95) sind Kin-
der oder Jugendliche (<18 Jahren) und 69%
(n = 214) sind Erwachsene. Hinsichtlich des
Schweregrades haben 46% (n = 141) eine
schwere Himophilie. Hemmbkorper traten in
dieser Gruppe bei 20% der Patienten (n = 28)
auf, hingegen hatten nur fiinf Patienten mit
leichter Hiamophilie (3%) Hemmkorper.
Dies sind erste, pralimindre Daten.

Im Laufe des nichsten Jahres sollen die
ersten Auswertungen zum Osterreichischen
Hamophilie Register veréffentlicht werden.
Zum Register sind jahrliche Auswertungen zu
z.B. Privalenz, Blutungsinzidenz, Art des ver-
wendeten Produktes sowie zum Faktorenver-
brauch vorgesehen. Weiters sind diverse wis-
senschaftliche Studien mit entsprechenden
Publikationen geplant. Die Festlegung der
statistischen Auswertungen und Publikatio-
nen obliegt dem wissenschaftlichen Beirat
der OHG. Alle statistischen Auswertungen
und Publikationen werden ausschliellich in
anonymisierter Form erfolgen.

Diskussion

Patientenregister sind wichtige Instrumente
zur Qualititskontrolle und Qualititssiche-
rung. Zusitzlich ist die Erhebung umfassen-
der Daten auch eine wichtige Voraussetzung
fur wissenschaftliche Studien. Der Umfang
der erhobenen Daten wurde mit anderen Re-
gistern akkordiert und daher ist eine Ver-
gleichbarkeit der Daten auf internationaler
Ebene gewihrleistet. Einige der erhobenen
Daten werden vom Patienten selbst angege-
ben. Um hierbei entsprechende Datenquali-
tit sicherzustellen, wird auf eine jahrliche Ak-
tualisierung der Daten geachtet.

Ziel des Registers ist es, innerhalb der
nachsten zwei Jahre spezifische Informatio-
nen zu den Charakteristika der Himophilie-
Patienten in Osterreich und zu den aktuel-
len Behandlungsmodalitaten zur Verfiigung
zu haben.
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