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Hinter jeder Person mit Spinaler Muskelatrophie
(SMA) steht ein Team aus engagierten Menschen,
die filir sie sorgen: Familie, Arzte, Krankenpfleger

u ndere Spezialisten.
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VORWORT

Mag.a Caroline Culen
Geschéftsfihrung Osterreichische
Liga fur Kinder- und
Jugendgesundheit

ass wir uns mit dem

Thema Transition

iiberhaupt beschafti-

gen, ist das Resultat ei-
ner Erfolgsgeschichte. Die Fort-
schritte der Medizin in den letzten
Jahrzehnten bedeuten fiir viele
Kinder und Jugendliche mit chro-
nischer und seltener Erkrankung
ein Uberleben bis ins Erwachse-
nenalter. Job, Liebesbeziehungen
oder die Welt entdecken, das alles
bleibt nicht nur ein Traum, son-
dern kann Realitit werden.

In Osterreich haben 15-20 Pro-
zent der Jugendlichen in der Al-
tersgruppe der 14- bis 20-Jahrigen
einen verstiarkten Bedarf an Ge-
sundheitsversorgung und medi-
zinischer Betreuung.In der Grup-
pe der 18-Jahrigen sind das in
Osterreich immerhin ca. 170.000
Jugendliche. Dazu gehoéren jun-
ge Menschen mit Diabetes Typ 1,
Rheuma, cystischer Fibrose, asth-
matischen Allergien, Krebser-
krankungen, Epilepsie, seltenen
Stoffwechselerkrankungen, neu-
romuskuldren Erkrankungen,
psychiatrischen Erkrankungen
uvm. Fiir all diese jungen Men-
schen kann eine fehlende oder
schlecht vorbereitete Transition
schwerwiegende Folgen haben.

Lost in Transition

Studien zeigen, dass sich der
Krankheitsverlauf beim Wechsel
von der kinder- und jugendarztli-
chen Betreuung in die Erwachse-
nenversorgung oft verschlechtert.
,Lost in transition“ wird dieses
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Transition - der fordernde Ubergang von der Kinder- in die
Erwachsenenmedizin fiir Jugendliche mit einer

chronischen Erkrankung.

Phinomen international genannt.
Je nach Erkrankung kann diese
Rate bei 30 bis 90 Prozent der be-
troffenen jungen Menschen lie-
gen. Dieses Phinomen ist mit
einem erhéhten Risiko fiir gesund-
heitsgefahrdende Zustinde und
einer verringerten Lebensqualitit
der Betroffenen verbunden. Dazu
kommen erhohte Kosten fiir das
Gesundheitssystem durch medizi-
nische Notfalle oder Folgeschiaden.
Die Adoleszenz (von lat.adolesce-
re ,heranwachsen®, der Zeitraum
von der spiten Kindheit iiber die
Pubertit bis hin zum Erwachsen-
sein) ist schon fiir sich eine for-
dernde Zeit. Fiir chronisch kran-
ke Jugendliche ist es doppelt hart.
Neben den iiblichen Herausfor-
derungen der Pubertit - Stich-
wort ,,Sex,Drugs and Rock 'n'Roll“
- miissen sie einen eigenverant-

wortlichen Umgang mit ihrer
Erkrankung entwickeln. Die Er-
wachsenenmedizin tickt anders
als die Padiatrie.In der erwachse-
nenorientierten Versorgung wird
plotzlich erwartet, dass die jun-
gen Erwachsenen ihre Krankheit
selbst managen.Oft fehlt nach der
fiirsorglichen Betreuung durch
das Team einer Kinderklinik eine
neue Vertrauensperson.

Transition bewaltigen

Das Bewusstsein um die positi-
ven Auswirkungen einer gelunge-
nen Transition ist stark gestiegen.
Aber was macht den Briicken-
schlag von der Padiatrie in die Er-
wachsenenmedizin bei der Ver-
sorgung von jungen Menschen
mit einer chronischen Erkran-
kung nach wie vor so schwierig?
PatientInnen nennen dafiir drei
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Hauptpunkte:

M Langjihrige Beziehungen mit
betreuenden PidiaterInnen fin-
den einen jahen Abbruch.

B In der Erwachsenenmedi-
zin gibt es fiir manche Erkran-
kungen, die frither nur im Kindes-
alter auftraten, weniger Fachwis-
sen. Zusitzlich sind die vorhan-
denen ExpertInnen nicht mehr
unter einem Dach.

M Die Autonomie und Selbstfiir-
sorge der Jugendlichen ist noch
nicht ausgereift.

Junge Menschen brauchen fiir
diese Entwicklung Zeit, und die
ist selten mit dem ,Stichtag” 18.
Geburtstag abgeschlossen. Mitt-
lerweile sind sich alle einig, dass
die Adoleszenz durchaus bis Mit-
te 20 dauern kann. Die Forschung
im Bereich Transition empfiehlt,
individuell die Bereitschaft zur
Transition, gekennzeichnet
durch das umfassende Wissen zur
Erkrankung, Selbstindigkeit in
der Behandlung oder der Fihig-
keit fiir sich selbst zu sprechen,
festzustellen.

Die wirklichen Hiirden liegen
weniger bei den PatientInnen
als in den Strukturen im Gesund-
heitssystem: Wenig Zeit fiir eine
individuelle Begleitung der Pa-
tientInnen und keine Finanzie-
rung fithren zu begriiflenswerten
engagierten Einzelinitiativen,
aber Garantie auf bestmogliche
nachhaltige Versorgung gibt es
fiir jugendliche PatientInnen da-
durch keine. H

Welt der Kinder, 2. Ausgabe, November 2019
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Das Osterreichische Gesundheitssystem funktioniert in den meisten Bereichen gut.
Dennoch miissen wir einen Dialog tiber die Herausforderungen fiihren -
denn am Ende geht es um die PatientInnen.

@
=
S
=
>
o
=
S
B
=
S
2
S
2

MMag Dr. Astrid Mi.illver, MBA
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n der Forschung und Me-

dizin erleben wir, wie Fort-

schritte neue, innovative

und auch individuelle The-
rapien ermoglichen - gerade fiir
seltenen Erkrankungen, fiir die es
bislang keine Behandlungsmag-
lichkeiten gab. Damit verbunden
sind Diskussionen rund um Zu-
lassungsverfahren, Datenlagen
und Bewilligungen. In diesem
vielschichtigen Spannungsfeld
ist es in Osterreich wichtig, ein-
heitliche Losungen zu finden. Das
betrifft erwachsene PatientIn-
nen,aber natiirlich ebenso Kinder
und Jugendliche mit seltenen Er-
krankungen, die ohnehin oftmals

mit einer Reihe von Herausfor-
derungen umgehen miissen - et-
wa auch wenn es darum geht,von
der Kinder- und Jugendheilkun-
de in die Erwachsenenmedizin zu
wechseln.

Ganzheitlicher

Blick auf Therapie

In der Ubergangsphase von der
Kinder- und Jugendheilkunde in
die Erwachsenenmedizin ist es
wesentlich sicherzustellen, dass
Betroffene durchgehend arztlich
und auch psychologisch betreut
werden. Das funktioniert grund-
sétzlich in Osterreich auch sehr
gut, aufgrund des hohen Engage-
ments in den beteiligten Gesund-
heitsberufen. Und dennoch be-
deutet es fiir PatientInnen und
ihre Familien eine grof3e Umstel-
lung. Wahrend Betroffene mit ih-
ren Kinderdrzten bislang eine
einzelne Ansprechperson gehabt
haben, sind in der Erwachsenen-
medizin viele verschiedene Spe-
zialistinnen zustdndig. Oftmals
besteht daher die Sorge, dass der
ganzheitliche Blick verloren ge-
hen konnte. So geht es beispiels-
weise in der Therapie von selte-
nen Erkrankungen, wie etwa der
Spinalen Muskelatrophie nicht
nur um die arztliche Betreuung
der Muskelerkrankung, sondern
Erndhrung, Physiotherapie und
viele andere Aspekte, mit denen
man das Leben des Kindes er-
leichtern kann. Daher ist es wich-
tig,dass in dieser Transitionspha-
se PatientInnen und Angehdrige
genau wissen, wie die weitere Be-
treuung aussieht und sicher sein
konnen, dass die Versorgung und
Weiterfiihrung der Therapie ge-
wihrleistet wird.

Einheitliche

Losungen finden

Gerade bei seltenen Erkrankun-
genwerden immer wieder die Kos-
tenentwicklung sowie die weniger
umfangreiche Datenlage mit ins
Spiel gebracht - etwa auchwennes
um Spinale Muskelatrophie geht.
Biogen hat 2017 das erste und bis-
lang in Europa einzige zugelas-
sene Medikament auf den Markt
gebracht. Obwohl das Produkt in
Osterreich fiir alle Altersklassen
und alle Typen der Erkrankung zu-
gelassen ist, wird der Einsatz des
Medikamentes von Bundesland
zu Bundesland unterschiedlich
gehandhabt. In manchen Fillen
kann das zu Spannungslagen fiih-
ren. Es ist nur schwer zu argumen-
tieren, warum PatientInnen eine
Therapie in einem Bundesland er-
halten, in einem anderen hinge-
gen nicht. Das ist ein Problem, das
aufgrund der Struktur des oster-
reichischen Gesundheitssystems
entsteht. Wir sind aktuell daher
gerade in einer sehr konstruktiven
und offenen Diskussion mit den
zustdandigen Stakeholdern, um in
Osterreich eine gute und einheitli-
che Losung zu finden, die auch aus
PatientInnen-Perspektive befrie-
digend ist und zu keinen Therapie-
aufschiiben fiihrt.

Dialogbereitschaft férdern

Aber Herausforderung bei der Be-
willigung von forschungsinten-
siven und innovativen Therapi-
en im Rahmen der so genannten
evidenzbasierten Medizin gibt
es nicht nur in Osterreich, son-

dern auch in anderen Lindern.

Oftmals miissen die sonst in der
Medizin als Standard geltenden
Placebo-kontrollierten Studi-

en sogar frithzeitig abgebrochen
werden, weil diese aus ethischen
Griinden nicht mehr durchfiihr-
bar sind, da die Therapien gliick-
licherweise so wirksam sind. Es
ist daher entscheidend, dass wir
fiir den weiteren Erkenntnisge-
winn Daten in der praktischen
Anwendung, sogenannte Real-
World-Daten sammeln konnen
- was aber natiirlich voraussetzt,
dass diese Anwendung auch vom
System finanziert wird.

,In der Transitions-
phase ist es wichtig,
dass die Versorgung
und die WeiterfUhrung
der Therapie
gewahrleistet ist.”

Wir konnen von anderen européa-
ischen Bewertungsmethoden fiir
Therapien lernen, um auch in Os-
terreich einen einheitlichen Zu-
gang zu finden. Genau deswegen
ist es wichtig, dass wir den Dia-
log zwischen den unterschied-
lichen Stakeholdern, der Politik,
Krankenhaustriagern, Sozialver-
sicherungen und der pharmazeu-
tischen Industrie weiterfithren
- und dafiir auch ein bisschen Ge-
schwindigkeit aufnehmen. Denn
am Ende geht es um Losungen fiir
PatientInnen. l

Besuchen Sie

www.biogen.at
flr mehr Informationen
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MUSKELERKRANKUNG

H Wie ist die aktuelle
Behandlungssituation von
Spinaler Muskelatrophie in
Osterreich?

In Osterreich ist derzeit ein ein-
ziges Medikament zugelassen,
welches die erste zugelassene,
krankheitsmodifizierende The-
rapie bei Spinaler Muskelatro-
phie ist. Der Wirkstoff zielt dar-
auf ab, den genetischen Defekt,
der der Spinalen Muskelatrophie
zugrunde liegt, zu korrigieren.
Vor der Zulassung des Produktes
im Juni 2017 gab es in Osterreich
nur eine symptomatische Be-
handlung der Komplikationen.
Denn die Spinale Muskelatrophie
ist eine Erkrankung,bei der Mus-
keln keine ausreichenden Impul-
se des Nervensystems erhalten,
weil die Ubertragung im Riicken-
mark durch eine Erkrankung der
zustdndigen Nervenzellen nicht
mehr richtig funktioniert. Wenn
Muskeln diese Impulse nicht er-
halten, bilden sie sich langsam
zuriick - und zwar alle Muskeln
bis auf die Herzmuskulatur.

B Das heif3t, dass eine friih-
zeitige Diagnose wichtig ist?
Eine frithe Diagnose ist essenzi-
ell. Denn es hat sich gezeigt: Je
frither mit der Therapie begon-
nen wird, desto besser sind die
Behandlungsergebnisse und die
Chancen fiir die Kinder. Wenn
man die Therapie noch vor dem
Auftreten erster Symptome be-
ginnt, kann vielleicht sogar der
Ausbruch der Erkrankung und
der Symptome verhindert wer-
den. Das gelingt dann, wenn es
beispielsweise eine familidre
Vorgeschichte gibt. In Zukunft
kann sich dazu auch ein geplan-
tes Neugeborenen-Screening
durchsetzen.

Dr. Rudolf Schwarz
Kinderfacharzt und
Kinderneurologe

L
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Es kann eine Entscheidung tiber Leben und Tod sein.
Prim. Dr. Rudolf Schwarz spricht im Interview tiber
die Herausforderungen im Zuge der Therapie von
Spinaler Muskelatrophie.

B Obwohl die Therapie

fiur alle Altersklassen
zugelassen ist, wird sie der-
zeit nicht fiir alle Altersgrup-
pen eingesetzt. Warum?

Dazu muss man verstehen, wie
solche Zulassungsstudien funk-
tionieren. Man schlief3t dazu die
schwersten Fille ein, um natiir-
lich so friih wie méglich zu einer
Entscheidung zu gelangen. Das
heif3t, langsam verlaufende Fil-
le wurden in diese Studie nicht

eingeschlossen, weil man viel
langere Beobachtungszeitraume
briauchte. Nun liegen in der Zwi-
schenzeit auch Daten fiir lang-
sam verlaufende Fille vor und
dennoch kommt es immer wie-
der zu schwierigen Situationen
mit den Kostentragern. Auch in
Europa hat sich mittlerweile das
Wissen durchgesetzt, dass auch
die spiter beginnenden, ,leich-
teren“ Verlaufsformen von dieser
Therapie profitieren.

B Nun haben wir in Osterreich
neun Bundeslénder und ver-
schiedene Verwaltungsebe-
nen. Ergeben sich aufgrund
der unterschiedlichen Rege-
lungen Herausforderungen?
Fiir uns als Behandler, aber auch
fir die Eltern ist das immer ein
Thema. Das Problem ist, dass
wir keine Vereinheitlichung ha-
ben und dem Wissen der Exper-
ten nicht entsprechend Raum
gegeben wird. Man vergisst lei-
der darauf, sich vor Entscheidun-
gen mit den FachexpertInnen
zusammenzusetzen und sich ob-
jektiv eine Meinung zu bilden.
Natiirlich sind die hohen Kosten
ein Thema, aber wir entscheiden
hier nicht zwischen einer kosten-
glinstigeren und einer teureren
Option, sondern zwischen Thera-
pie oder Nicht-Therapie.

H Und das bedeutet eine
Entscheidung zwischen
Leben oder Tod?

Bei ganz schweren Formen ist es
eine sehr rasche Entscheidung
liber Leben und Tod. Denn mehr
als 80 Prozent der PatientInnen
mit Spinaler Muskelatrophie Typ
1 versterben innerhalb der ersten
12 bis 24 Monate. Bei langsam ver-
laufenden Formen ist es eine Frage
der Uberlebensdauer. Und bei noch
langsamer verlaufenden Formen
wird es vielleicht einmal eine Fra-
genach einem weitgehend norma-
len Leben sein.Wir diirfen nicht an
unserem Solidarititsprinzip riit-
teln, nur weil es um eine sehr klei-
ne Patientengruppe geht.

B Was muss sich in Zukunft
andern, um optimale Entschei-
dungsprozesse zu schaffen?
Aus unserer Sicht sollte sich ein
medizinisches Expertengremium
regelmiflig mit einem Experten-
gremium des Hauptverbandes und
der Krankenhaustriger treffen
und dabei in eine ergebnisoffene,
faire und auf wissenschaftlicher
Basis fundierte Diskussion treten.
Man muss einfach einen Weg fin-
den,eine Therapie,deren Wirkung
wissenschaftlich klar belegbar ist,
zu bewilligen - auch wenn sie Geld
kostet. Es geht um eine kleine Pa-
tientengruppe, die aber in Summe
nicht aus den Kosten fiir haufigere
Erkrankungen herausragt. B

Magdalena Reitbauer
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AUGENVORSORGE

KINDER MUSSEN DAS BETDAUGIG

Waren Sie schon einmal bei einem , Dinner in the dark“? Der Restaurantbesuch
im Dunklen, ohne Besteck, Teller oder Glas zu sehen, ist eine beeindruckende, teils beklemmende
Erfahrung. Dies fiihrt einem buchstéblich vor Augen, welche Herausforderungen
Sehbehinderte jeden Tag bewaltigen miissen.

rwachsenen ist vor allem
der Griine Star (Glaukom)
bekannt, der ab dem 40.
Lebensjahr zu gravieren-

den Sehproblemen fiihren kann.

Aus diesem Grund empfiehlt es
sich ab dem 40. Lebensjahr an ei-
ner Glaukom-Fritherkennung
teilzunehmen.

BeiKindern dagegen sind es Seh-
storungen, die friihzeitig erkannt
werden miissen, um eine bleiben-
de Schwachsichtigkeit (Amblyo-
pie) vermeiden zu kénnen. Doch
weder die Kinder, noch deren El-
tern konnen eine Sehstérung zu-
verlassig und vor allem rechtzeitig
erkennen.Deshalb miissen Kinder
so frith wie moglich an einer Au-
genvorsorge teilnehmen. Aus die-
sem Grund wird in Osterreich vor
allem bei den MKP-Untersuchun-
gen 3 bis 8 ein besonderes Augen-
merk auf die Augen gelegt.

Inzwischen ist aber auch die
kinderfreundliche, sekunden-
schnelle Methode des Amblyo-
piescreenings auf dem Vormarsch.
Das farbenfrohe Messgerat erfasst
ab dem 5.Lebensmonat und in Se-
kundenschnelle die Messwerte
des Kindes und zeigt an, ob eine
Sehstorung vorliegt.

Kinder miissen das

Sehen lernen

Ein Kind kommt mit einem Seh-
vermdgen von etwa zwei bis drei
Prozent auf die Welt. Erst durch
den Gebrauch der Augen in den
ersten Lebensjahren entwickelt
sich das volle Sehvermogen. Die-
ser Prozess ist vergleichbar mit
dem Laufenlernen. Die Abstim-
mung beider Augen mit dem Ge-
hirn muss genauso trainiert wer-
den, wie die Abstimmung der
Beine mit dem Gleichgewichts-

von Daniela Stockmann, Orthoptistin

organ. Die Fortschritte beim Lau-
fenlernen erleben die Eltern tég-
lich mit. Wie und was ihr Kind
sieht,bleibt ihnen verborgen.

Vorsorge ist besser als
Nachsorge

Untersuchungen zufolge hat ei-
nes von fiinf Kindern im Alter von
zwei bis drei Jahren eine Sehst6-
rung.Diese kann ohne frithzeitige
Erkennung und Behandlung zu
einer Amblyopie fithren.Zum Ver-
gleich: In Deutschland leiden laut
den Ergebnissen der Gutenberg-
Gesundheitsstudie (Uni Mainz)
immer noch 5,6 Prozent aller Er-
wachsenen an einer Amblyopie.
Es empfiehlt sich also, einen ge-
nauen Blick auf das Thema Au-
genvorsorge zu werfen.

Amblyopiescreening

Das Amblyopiescreening ist eine
moderne Methode der Augenvor-
sorge,bei dem mit einem Messge-
rit in Sekundenschnelle und aus
einem Meter Entfernung haufig
vorkommende Sehstorungen bei
Kindern aufgedeckt werden kon-
nen. Die Messung funktioniert
nach dem Prinzip des Durch-
leuchtungstests, der auch in vie-
len anderen Augenuntersuchun-
gen Anwendung findet. Hierbei
durchleuchtet ein Lichtstrahl
den zentralen Teil der Hornhaut,
der Linse,des Glaskdrpers und der
Netzhaut. Sehstérungen, auffalli-
ge Netzhautreflexe und Medien-
triibungen koénnen zuverlissig
erkannt werden.

Durch die Verwendung von Inf-
rarotlicht anstelle von sichtbarem
Licht vermeiden Amblyopiescree-
ning-Gerite aber im Gegensatz zu
anderen Durchleuchtungstests
eine Blendung des Patienten. Die

Pupillen bleiben grofl und so-
mit ein groferer Bereich der Pu-
pille einsehbar. Neben den prazi-
sen Messwerten wird ein Bild der
Pupillen aufgenommen, um auf-
fallige Netzhautreflexe und Me-

dientriibungen zu erkennen (vgl.

Rotreflex bzw. Briickner-Test).

Auf zur Augenvorsorge!
Gerade in Zeiten der zunehmen-
den Sehstérungen sollte es uns

N LERNEN!

ein Anliegen sein, unseren Kin-
dern die bestmdglichste Ent-
wicklung des Sehens zu sichern.
Friihzeitige, aber auch regelma-
Bige Augenvorsorge schafft dabei
die Voraussetzungen fiir bessere
schulische Leistungen, mehr Si-
cherheit im Straflenverkehr und
Erfolge im Sport. War Ihr Kind
bzw. Enkel schon bei der Augen-
vorsorge? l

AMBLYOPIESCREENING ZUR FRUHZEITIGEN
ERKENNUNG VON SEHSTORUNGEN

)( Sekundenschnelle, prazise Messung beider Augen

X Beriihrungslos aus 1 Meter Entfernung
( Ohne Weittropfen der Pupillen

i
\/ o

Prazise Pramiert

D
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Kompatibel

plusoptiX @

plusoptix.de Tel.: +49-911-598399-10
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DUCHENNE MUSKELDYSTROPHIE
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Duchenne ist selten, zahlt aber zu einer der haufigsten neuromuskularen Erkrankungen.
Damit Betroffenen geholfen werden kann, ist eine friihzeitige Diagnose entscheidend.

u Beginn stolpern oder

fallen Kinder mit Du-

chenne Muskeldystro-

phie vielleicht haufiger
als andere. Anfingliche Sympto-
me in den ersten Lebensjahren
werden oftmals zwar bemerkt,
aber nicht immer abgeklart.
Kommen dann unkoordinierte
Arm- und Beinbewegungen oder
allgemeine Sprach- und Ent-
wicklungsverzogerungen hinzu,
kann das auf die seltene neuro-
muskulédre Erkrankung Duchen-
ne Muskeldystrophie hinwei-
sen.Wie auch bei vielen anderen
Krankheiten, so ist auch bei Du-
chenne eine friithzeitige Diagno-
se wichtig, um geeignete thera-
peutische Maflnahmen setzen
zu konnen. Denn bislang ist die
Erkrankung, die fast nur Jungen
betrifft,noch nicht heilbar. ,,Um-
so wichtiger ist es, die Behand-
lung auf verschiedenen Ebenen
moglichst frith zu beginnen, um
einen positiven Einfluss auf den
Krankheitsverlauf und die Le-
bensqualitit zu bewirken", weify
Neuropéadiater Prof. Dr. Glinther
Bernert, Primarius am Kaiser-
Franz-Josef-Spital und Prasident
der Osterreichischen Muskelfor-
schung.

Vom Leidensweg

zur Diagnose

In Osterreich sind rund 220 Men-
schen von Duchenne Muskeldys-
trophie betroffen, wobei einer
von 3.600-6.000 neugeborenen
Buben an der neuromuskulidren
Erbkrankheit leidet. Die Diagno-
se von seltenen Erkrankungen
mit unspezifischen Symptomen
kann oftmals ein langer, miih-
samer und strapazioser Leidens-

— INFO

Schritt 1
Zeichen erkennen

Schritt 2
CK - Test machen

Schritt 3
Spezialisten
aufsuchen

Wenn lhnen bei Ihrem Kind erste (frithe)
Entwicklungsverzogerungen beim
BEWEGEN, SPRECHEN oder LERNEN
aufgefallen sind, hilft der DVID-Check:

weg fiir Betroffene, aber auch de-
ren Angehdorige sein., Im Fall von
Duchenne kénnen erste Sympto-
me bereits im Sduglingsalter auf-
treten und sich im Laufe der wei-
teren ersten Lebensmonate nach
und nach durch Muskelschwa-
chen sowie Entwicklungsverzo-
gerungen bemerkbar machen®,
so Bernert.

KinderdrztInnen bzw. neuro-
padiatrische ExpertInnen raten
deswegen immer zu einer genau-
eren Abklirung von Verdachts-
momenten, damit weitere wich-
tige Schritte in der Behandlung
gesetzt werden konnen. So ist es
moglich, ein klares Bild der Er-
krankung zu erhalten, frithzeitig

Medika-
mente zu
verabrei-
chen sowie
Komplikationen

vorzubeugen. Denn oh-

ne Behandlung fiihrt Duchenne
schon in der frithen Kindheit
zu Degenerationen, die fort-
schreiten und dabei die Bewe-
gungs-, Atem- und schlie8lich
auch Herzmuskulatur betreffen.

Schliissel zu

verbesserten Chancen

Um die Lebenserwartung und
den Krankheitsverlauf zu ver-
bessern, konnen heute eine Rei-
he an verschiedenen Behand-

lungen eingesetzt werden. Dazu
zdhlen unter anderem therapeu-
tische Mafinahmen wie Physio-
therapie, Orthopadie oder auch
Rehabilitation. Dank intensiver
Forschungen ist es mittlerwei-
le auch méglich, Kindern spezi-
elle Medikamente wie Kortikos-
teroide zu verabreichen bzw. im
Falle einer Muskeldystrophie,
die auf einer Nonsense-Mutati-
on beruht, eine mutationsspe-
zifische Therapie anzuwenden.
Aber auch hier ist eine friithzei-
tige Diagnose der Schliissel zu
verbesserten Chancen. In der
Praxis ist das leider nicht im-
mer so einfach. Denn ge-
rade bei Routineunter-
suchungen werden
Symptome oftmals
tibersehen, falsch
gedeutet oder
nicht an eine
neuromuskula-
re Erkrankung
wie Duchenne
gedacht. So kon-
nen wertvolle Mo-
nate aber auch Jah-
re verstreichen, bis
endlich die richtige Di-
agnose gestellt wird.

Versorgung,

Betreuung,

Unterstiitzung

Vor allem fiir Kinder und Jugend-
liche mit Duchenne, die im Ubri-
gen in etwa die Halfte aller in Os-
terreich Betroffenen ausmachen,
aber auch fiir Eltern und Angeho-
rige, kann das durch aus krafte-
zehrend sein.Denn ,betroffen”
sind nicht nur Menschen mit
Duchenne Muskeldystrophie,
sondern auch deren familidres
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Umfeld. Neben den vielen arztli-
chen Untersuchungen, Therapi-
en und Behordenwegen gestaltet
sich der Alltag oftmals heraus-
fordernd. Daher ist es wichtig,
Kindern und Jugendlichen, aber
auch Eltern, bestmogliche Be-
treuung und Versorgung zu bie-
ten. In Spezialambulanzen oder
Zentren laufen dazu viele Faden
zusammen, aber auch abseits
von Spitdlern und arztlicher und
psychologischer Betreuung gibt
es Unterstiitzungsangebote. Um
Betroffenen, aber auch deren Fa-
milien, den Umgang mit der Er-
krankung zu erleichtern, gibt es
mittlerweile auch Hilfestellun-
gen am Smartphone.

So konnen tber speziell dafiir
designte Apps etwa Tipps fiir die
Organisation im Alltag aber auch
in der Navigation durch Arzt- und
Therapietermine gegeben werden
oder ein Uberblick iiber wichtige
Notfallkontakte sowie beispiels-
weise auch iiber physiotherapeu-
tische Ubungen fiir zuhause an-
geboten werden.

Lebensqualitat und
Perspektiven

Alle Mafnahmen, Aktionen und
Initiativen zielen im Endeffekt
darauf ab, Kindern und Jugendli-
chen mit Duchenne eine verbes-
serte Lebensqualitit zu ermdg-
lichen. Gleiches gilt im Ubrigen
auch fiir erwachsene Maéinner,
die an dieser seltenen Muskeler-
krankung leiden.

An der Schnittstelle zwischen
Kinder- bzw. Jugendmedizin und
Erwachsenenmedizin, in der so-
genannten Transitionsphase,
ist es fiir Patienten wichtig, gute
Ubergidnge zu schaffen - die vor
allem auch Konsistenz in der viel-
schichtigen Betreuung ermog-
licht. Denn dank moderner me-
dizinischer Moglichkeiten ist die
Transition heute iiberhaupt fiir
Betroffene und deren Angehorige
ein Thema. Und dennoch bleiben
Herausforderungen, die nicht zu-
letzt auch durch eine frithe Diag-
nosestellung zu Chancen werden
konnen. H

Magdalena Reitbauer

Abwarten und hoffen ist eine
verstédndliche Reaktion. Klar-
heit hilft jedoch. Bei Auftreten
dieser Symptome und damit
Verdacht auf Duchenne, wird
ein Besuch beim Haus- oder
Kinderarzt dringend angera-
ten. Dieser klart ab, ob ein CK-
Test sinnvoll ist. Symptome,
die auf Duchenne Muskeldys-
trophie hinweisen kénnen:

In den ersten zwei
Lebensjahren:

Allgemeine
Entwicklungsverzégerung

Verzogerte
Sprachentwicklung

Verspétete Fahigkeit
des freien Gehens

Ab dem dritten
Lebensjahr:

Héaufiges Stolpern
und Niederfallen

Schwierigkeiten beim
Laufen und Treppensteigen

Schwierigkeiten beim
Aufstehen vom Boden

»,Watschelnder® Gang

MEHR INFORMATION UNTER E
WWW.MUSKELFORSCHUNG.AT %

PTC1905KK208

PTC )

/ THERAPEUTICS

Translating Science « Transforming Lives

Mehr erfahren: www.hinterherstattvolldabei.at
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RWACHSENWERDEN
MITHAMOPHILL

n den meisten Fillen wird Himophilie - auch Bluterkrank-
heit genannt - schon in den frithen Kinderjahren diagnos-
tiziert. Aufgrund der guten medizinischen Versorgungsitu-
ation ist ein anndhernd uneingeschrinktes Leben mit
Hamophilie moglich, also auch ein Aufwachsen und Altwerden
mit Himophilie. Unterschiedliche Lebensphasen bringen auch
unterschiedliche Anforderungen an die Betroffenen mit sich: So
ist es anfangs die emotionale Belastung rund um das erkrankte
eigene Kind und spéter das notwendige Erlernen im Umgang mit
der Spritze. Die folgenden Personen - vom Arzt, iiber den Patien-
ten bis hin zu den Angehorigen und auch der Industrie - stehen
exemplarische fiir die unterschiedlichen Perspektiven und Inter-
essen zu einem gemeinsamen Ziel: Den Betroffenen einen unein-
geschrankten Zugang zu neuesten Therapien zu gewahren, sodass
Betroffene ein Leben als vollstandige integrierte Mitglieder unse-
rer Gesellschaft fithren konnen.
Magdalena Reitbauer

,Eine Hemophilia
Nurse ware eine
groB3e Hilfe, um
Patienten noch
besser zu betreuen.

ist der Zeitpunkt erreicht,an
dem Patienten aus dem ge-
meinsamen Hamophiliezentrum
von der Universitatsklinik fir
Kinder- und Jugendheilkunde an

I m Alter von zirka 18 Jahren

Univ.-Prof. Dr. Ingrid
Pabinger-Fasching
Medizinische Universitat Wien

,Sich selbst zu
spritzen, bedeutet,
seine Gesundheit in
die eigenen Hande
Zu nehmen.”

as Erwachsenwerden geht
D wobhl fiir niemanden ganz

ohne Schwierigkeiten
und Reibungen vor sich.

Mag. Thqmas Schindl
OHG

unser Zentrum fiir erwachsene
Patienten an der Medizinischen
Klinik I iiberwiesen werden. Wir
erhalten dazu schriftliche Unter-
lagen,in denen die wesentlichen
Eckpunkte der Diagnose,der The-
rapie und der Vorgeschichte ent-
halten sind. Die jungen Herren
kommen dann das erste Mal - zu-
meist noch mit einem Elternteil
- zu uns und wir besprechen den
weiteren Therapieablauf sowie
eine etwaige Adaptierung. Da wir
hier in der Ambulanz viele ver-
schiedene PatientInnen betreu-
en,ist es nicht immer so einfach
zu planen, dass tatsiachlich Kolle-
gInnen,die sich intensiv mit Ha-
mophilie beschiftigen,verfiigbar
sind. Das mag vielleicht ein Stol-
perstein sein. Eine Hemophilia
Nurse, die eine direkte Ubergabe
oder ein aktives Herantreten von
unserer Seite an den Patienten
iibernimmt, wire eine grof3e Hil-
fe.So konnten Patienten bei uns
noch besser in das Ambulanzge-
schehen eingebettet werden. l

PatientInnen mit Blutgerin-
nungsstorungen sind da keine
Ausnahme. Die meisten von ih-
nen lernen bereits in sehr jungen
Jahren Verantwortung fiir die ei-
gene Gesundheit zu tibernehmen.
Beginnend ab dem Volksschulal-
ter erlernen viele von ihnen, le-
bensnotwendige Therapien an
sich selbst durchzufiihren, die
verhindern, dass es auch bei klei-
neren Verletzungen zu Blutun-
gen kommen kann. Wenn die
jungen PatientInnen unter me-
dizinischer Aufsicht erlernen,
sich selbst zu spritzen, machen
sie einen bedeutenden Schritt in
Richtung Erwachsenwerden,weil
sie ab nun die eigene Gesundheit
selbst in die Hand nehmen kon-
nen. Um diese Behandlung kon-
sequent im Alltag durchzufiithren,
braucht es viel Disziplin und per-
sonliche Reife. Sie entwickeln da-
bei aber auch ein positives Selbst-
bild und Kérperbewusstsein, um
langfristig ein gesundes Leben
fiihren zu konnen.



,Viele Bluterinnen
erhalten die Diagnose
erst in der Pubertat,
meist nach der ersten
Regelblutung.”

ie Bluterkrankheit be-
trifft nur Buben.“ Diese
Annahme ist fest in den

meisten Kopfen verankert, sie
ist aber leider falsch. Wiahrend
Burschen meist sehr friith eine

Marion Brauer
Bluterin

,Je alter er wird,
desto mehr wird
seine Krankheit
durch aktives Selbst-
management in den
Hintergrund ricken.

ein drei jahriger Sohn
Tobias leidet an schwe-
rer Himophilie A.Tobias

erhilt den fehlenden Faktor VIII
zweimal die Woche intravends.

Teresa Novak
Konduktorin

Diagnose erhalten, liegt der Mit-
telwert bei Maddchen bei iiber
16 Jahren. Das bedeutet in der
Praxis, dass einige stark Betroffe-
ne die Diagnose erst nach der ers-
ten Regelblutung oder iiberhaupt
erst im Erwachsenenalter erhal-
ten.Neben diesem Hauptproblem
gestaltet sich vor allem die Suche
nach einem geeigneten Gyna-
kologen als Herausforderung, da
unter diesen noch viel zu wenig
Bewusstsein fiir Frauen mit Ge-
rinnungsstérungen vorherrscht.
Mit dem Erwachsenwerden kon-
nen auch eine Schwangerschaft,
die Geburt sowie die Zeit nach der
Geburt eine besonders herausfor-
dernde Zeit darstellen.

Die spezifischen korperlichen
und seelischen Anforderungen
bediirfen einer interdisziplindren
Zusammenarbeit aller betreuen-
den ArztInnen von klein auf bis
ins Erwachsenenalter. B

Anfangs gestaltete sich die Pro-
phylaxe aufgrund seiner schlech-
ten Venensituation sehr schwie-
rig. Es waren oft drei und mehr
Versuche erforderlich.

Mit zunehmendem Alter wird
Tobias' Verstandnis besser, was
uns die Faktorgabe erleichtert.
Durch sein Mitwirken ist es nun
moglich, ihm sein Prédparat zu
Hause zu verabreichen, was zu-
vor durch den Kinderarzt durch-
gefiihrt wurde. Wir wachsen mit
Tobias gemeinsam immer mehr
in die Aufgabe hinein und gewin-
nen dadurch mehr Sicherheit, die
wiederum zu mehr Lebensfreude
fithrt.Tobias wird mit zunehmen-
dem Alter lernen, sich seinen feh-
lenden Faktor selbst zu verabrei-
chen. Dabei unterstiitzt uns vor
allem das jahrlich stattfindende
Hamophilie-Camp, wo die Kinder
mit der Hilfe von ArztInnen und
DGKP lernen, sich selbst zu ste-
chen. Ab dem Zeitpunkt, ab dem
Tobias seine Faktorgabe allein
durchfiithren kann, sind wir nur
noch Zuseher und Unterstiitzer
an seiner Seite. B

MEDIAPLANET - ©

,Drei mal die Woche
klingelt mein \Wecker
zwar fruh, aber
ermaoglicht mir, ein
Leben zu fUhren, wie
jeder anderer auch.”

ren wurde bei mir die Krank-
heit diagnostiziert und es
gab damals noch wenige Erfah-
rungswerte sowie eine schlech-
tere Versorgung mit Faktorpra-
paraten als heutzutage. Meine
Kindheit war geprédgt von eini-
gen Krankenhausbesuchen we-
gen Muskel-, Gelenksblutungen
oder Himatomen. Meine Eltern
erkannten schon von frith an
meine Bewegungslust und boten
mir stets das notige infrastruktu-
rell-medizinische Umfeld dafiir
an. Riickblickend betrachtet, war
dies die beste Unterstiitzung, die
ich mir vorstellen konnte.
Heute - 27 Jahre nach meiner
Diagnose - bin ich Bewegungs-

I n meinen frithen Kinderjah-

— SPONSORED ————

SO

rare strength

ir stellen den Men-
schen und sein Wir-
ken in den Mittel-

punkt. Betroffene werden von
Kindheit an bis ins Erwachse-
nenalter durchgehend beglei-
tet und in den Phasen der Tran-
sition unterstiitzt. Speziell in der
Hamophilie-Behandlung blickt
Sobi (Swedish Orphan Biovitrum
Gmbh) auf mehr als 50 Jahre er-
folgreiche Forschung und Ent-
wicklung mit hohem Innovati-
onsgrad zuriick.

So war Sobi das erste Unter-
nehmen, welches den Patienten
Halbwertszeit-verlingerte Ha-
mophilie-Produkte mit Fusions-
technologie zur Verfiigung stellen
konnte. Damit wurden Meilen-
steine in der Behandlung von Ha-
mophilie A und B gesetzt.

erzieher, Fitnesstrainer und spie-
le Flag Football in der hochsten
Liga Osterreichs. Einige Riickmel-
dungen,dass dies mit Himophilie
nicht die optimale Wahl sei, lie-
Ben mich unbekiimmert.

Ich versuche am jahrlich statt-
findenden OHG-Sommercamp
meine Erfahrung mit der Krank-
heit den jungen Hamophilien
weiterzugeben. Mein Ziel ist es,
sie zu ermutigen, und aufzuzei-
gen, dass einem mit der Bluter-
krankeit ,fast“ keine Grenzen ge-
setzt sind. W

Philipp Wykopal
Bluter

Dariiber hinaus zeigt sich Sobi
global und lokal als sozial enga-
giertes Unternehmen. Etwa die
Teilnahme am WHF Donation
Programm,in dem Sobi eine Milli-
arde Einheiten Gerinnungsfaktor
an Entwicklungsldnder zur Verfii-
gung stellt, ist so ein Projekt. Die
Niederlassung in Osterreich reiht
sich nahtlos in diese Aktivititen
ein. Regelmiflige Vernissagen in
den Wiener Biirordumen schaffen
ein weiteres Forum fiir ART BRUT
Kiinstler. (28.11.2019, Anmeldung
unter 0664 88690439). ll

Anton Luchner
Geschaftsflhrer Sobi
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Sophie Helene Hemberger
Klinische- und Gesundheits-
psychologin

i

TIN RANSITION!

In Osterreich gibt es (noch) kein einheitliches Konzept der Transition.
Die Klinische Psychologin und Gesundheitspsychologin Sophie-Helene Hemberger
berichtet dazu aus ihrem Arbeitsalltag.

B Was konnen Sie aus lhrer
langjahrigen Erfahrung in der
Transition chronisch kranker
Kinder und Jugendlicher von
der Padiatrie in die Erwach-
senmedizin erzdhlen?

Das Thema Transition beschéaf-
tigt das Spitalswesen in Oster-
reich schon seit etlichen Jahren.
Es gibt viele einzelne Initiati-
ven und Projekte, die sich mit
der aktuellen Situation beschaf-
tigen und dabei sind, einerseits
den Ist-Stand zu erheben und an-
dererseits Verbesserungen an-
zustreben. Allerdings gibt es in
Osterreich kein einheitliches
Transitionskonzept. Und auch
die Zusammenarbeit zwischen
Piadiatrie und Erwachsenenme-
dizin gestaltet sich nach wie vor
oftmals sehr schwierig, weil die
Ressourcen sowohl personell als
auch finanziell begrenzt sind -
auch, um sich diesem Thema in
der Intensitit zu widmen, die es
dafiir eigentlich brauchen wiir-
de. Da sich in den letzten Jahr-
zehnten die medizinische Ver-

sorgung stetig verbessert hat, ist
fiir viele PatientInnen, die frither
aufgrund der Schwere ihrer Er-
krankung das Erwachsenenalter
nicht oder mit vielen Einschran-
kungen erreicht haben, heute ei-
ne Integration in ein alltdgliches
Leben moglich geworden.

B Was ist der groBBte
Problembereich?

Eine der grofiten Herausforde-
rungen beim Wechsel von der Pa-
diatrie an die Erwachsenenme-
dizin liegt bestimmt darin, dass
wir in der Padiatrie mehr Res-
sourcen fiir zahlenméaflig weniger
PatientInnen haben. Ein multi-
professionelles Team betreut Pa-
tientInnen und ihre Familien ab
Erkrankungsbeginn teilweise von
Geburt an liber viele Jahre sehr in-
tensiv. Dieser kindzentrierte und
familienorientierte Ansatz steht
in der Erwachsenenmedizin ei-
nem krankheitsspezifischen und
personenzentrierten Setting ge-
geniiber.Dieses sehr familiare Set-
ting beispielsweise an der padia-

trischen Nephrologie trifft dann
im Erwachsenenbereich auf ein
haufig wechselndes Team und ein
Vielfaches mehr an PatientInnen.
Die gewohnte familidre Versor-
gung ist dort einfach nicht mehr
moglich. Was ein hohes Maf} an
Eigenstindigkeit und Selbstma-
nagement, aber auch Wissen iiber
die eigene Erkrankung und die
Medikamente voraussetzt oder
bendtigen wiirde.

B Sie haben angesprochen,
dass es kein einheitliches
Konzept gibt. Wie miisste
denn ein solches konkret
aussehen?

Es geht darum, PatientInnen
zu eigenstindigen und selbst-
sicheren ExpertInnen ihrer Er-
krankung zu machen. Dabei sind
vor allem die Bereiche Krank-
heits- und Medikamentenwis-
sen, Selbstmanagement, Auto-
nomieentwicklung, eine stabile
gesundheitliche Situation sowie
eine abgeschlossene Schul- oder
Berufsausbildung und die Bereit-




schaft zur Transition unerléss-
lich.Der richtige Zeitpunkt fiir die
Transition ist sehr variabel. Hier
kommt der Begriff Transitions-
bereitschaft ins Spiel. So konnen
manche 18-Jdhrige ihre Erkran-
kung vielleicht schon sehr gut
managen,wahrend einige 23-Jah-
rige sich damit noch schwertun.
Die Frage ist immer, ob PatientIn-
nen die kognitiven Fihigkeiten
und die personliche Reife haben
sowie die Therapietreue halten
konnen. Und natiirlich miissen
sie einen stabilen Gesundheitszu-
stand haben.Niemand sollte etwa
vor einer Nierentransplantation
oder einem Dialyse-Start abgege-
benwerden.

B Welche Ergebnisse

haben Sie in lhren Projekten
erhalten?

Wir haben in den letzten Jahren
viele internationale Kongresse
besucht, uns mit anderen Teams
und deren Projekten innerhalb
der Europdischen Union ausge-
tauscht und dabei unterschied-
liche Systeme kennengelernt. In
unserem Projekt selbst haben
wir liber eineinhalb Jahre inten-
siv mit einer PatientInnengrup-
pe gearbeitet, und sie bei ihrem
Wechsel in die Erwachsenenme-
dizin begleitet. Oft horen wir im
Zusammenhang mit dem The-
ma des Wechsels von der Padi-
atrie zur Erwachsenenmedizin
den Satz , Lostin Transition,was

aussagen will,dass die PatientIn-
nen im Laufe der ersten Jahre im
System ,verloren“ gehen, also ei-
ne weitere kontinuierliche me-
dizinische Betreuung nicht op-
timal gegeben ist, was haufig zu
massiven medizinischen Kom-
plikationen fiihrt. Eine andere
PatientInnengruppe ist im Zu-
ge dieser Studie weiter an der
Pidiatrie betreut worden. Diese
Gruppe konnte im Anschluss an
einem Tages-Workshop teilneh-
men, in den das Konzept der ein-
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einhalb-jdhrigen Begleitung in-
tegriert wurde.Auch dabei haben
wir schone Ergebnisse erhalten,
aber natiirlich drdngt sich hier-
bei die Frage der Nachhaltigkeit
auf. Eine Kombination aus Work-
shop und anschliefender indivi-
dueller Betreuung wire aus un-
serer Sicht optimal.

B Was brauchte es

nun fiir die Zukunft?

Es braucht vor allem Multipro-
fessionalitat. Wir diirfen nicht

Familie - Es braucht viel Engagement um
Patientlnnen gut von der Padiatrie in die

Erwachsenenmedizin zu flhren.

8
1]
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nur unser eigenes Siippchen ko-
chen.Zusatzlich zu Medizin oder
Psychologie brauchen wir auch
noch andere Disziplinen und gu-
te Kooperationspartner in der
Erwachsenenmedizin. Aufler-
dem braucht es auch finanzielle
Ressourcen und nattirlich auch
Menschen, die engagiert sind
und sich der Transition intensiv
widmen wollen und kénnen. H

Magdalena Reitbauer

@ TX-MEDIZIN

@ PULMOLOGIE

@ KARDIOLOGIE

&Chiesi

People and ideas for innovation in healthcare
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GASTKOMMENTAR

GEDANKEN ZUR TRANSTTION

Jede seltene Erkrankung fiir sich allein ist selten, aber wenn man
bedenkt, dass mehr als 6.000 Krankheiten als "selten"” eingestuft
werden, ist die Zahl der Betroffenen in Osterreich mit 400.000
sehr hoch. Vielleicht fragen Sie sich, wo diese Menschen alle sind?

ie fallen nicht immer

durch besonderes Ausse-

hen auf und tragen natiir-

lich nicht das Etikett ei-
ner seltenen Krankheit. Doch sie
leben in unserer Mitte, sind Teil
unserer Gesellschaft und unseres
Lebens.

Seltene Erkrankungen,wie zum
Beispiel die Mukopolysaccharido-
sen,sind meist chronisch,auflerst
komplex und multisystemisch,
das heif3t, sie betreffen eine gan-
ze Reihe von Organsystemen.
Daher ist neben speziellen Un-
tersuchungen, die einzelne Pati-
entInnen aus bestimmten Griin-
den brauchen, ein Monitoring
fiir die tbliche Routine in Form
eines standardisierten Manage-
ments besonders wichtig. Nur so
ist es moglich, Symptome friih-
zeitig zu erkennen und entspre-
chend schnell zu handeln, wenn
sich Komplikationen anbahnen.
Beriicksichtigt man diese Fakto-
ren,dann erkennt man, dass diese
Erkrankungen im Wesentlichen
eine sehr engmaschige und regel-
maflige Kontrolle erfordern.

Von der Kindermedizin ...

In der Kindheit, wo die meisten
Diagnosen gestellt werden, ist
der zu absolvierende ,Untersu-
chungsmarathon“ - abgesehen
von der Tortur, die die Familien
mitmachen - noch nicht weiter
problematisch. Kinderidrzte und
ein multidisziplindrer Behand-
lungsansatz decken den beson-

deren medizinischen Versor-
gungs- und Behandlungsbedarf
ausreichend ab. Auflerdem ist
der Zugang bei Kindern famili-
enorientiert. Erziehung, Ausbil-
dung, korperliche und geistige
Entwicklung sowie soziale Inte-
gritit stehen im Vordergrund.Al-
les,was an Information und Auf-
klarung notwendig ist,wird tiber
die Eltern gespielt.

... indie
Erwachsenenmedizin

Mit dem Erreichen des Erwach-
senenalters und der Transition in
die Erwachsenenmedizin werden
die Dinge aber mehr oder weniger
plotzlich ganz anders gehandhabt.
Es ist sehr erschwerend, wenn
die Kontrolle jedes Organsystems
einzeln zu absolvieren ist, weil es
hierfiir jeweils eine eigene Am-
bulanz und verschiedene Spezia-
listInnen fiir jedes Organ und je-
des Problem gibt - und weder die

Eltern als Fiirsprecher und Prell-
bock,noch der Kinderarzt,der alles
in einer Person tiiberblickt, mehr
anwesend sind. Pl6tzlich sind die
Betroffenen selbst mit Diagno-
se, Erkrankung, dokumentierten
Storungen und Organproblemen
konfrontiert,in die sie (bestens be-
treut) vielleicht nie hineinwach-
sen konnten.Sie miissen der Reali-
tat mit der Erkrankung nun selbst
ins Auge blicken, fiir sich selbst
sprechen, hartnickig sein, sich
durchsetzen.

Auch sind viele Arzte in der Er-

wachsenenmedizin tiberfordert.

In den meisten Féllen waren sie
bisher nicht mit einer so selte-
nen Erkrankung konfrontiert und
héufig nicht fiir alle bestehenden
seltenen Krankheiten ausgebil-
det oder vorbereitet. Die grofere
Spezialisierung im Erwachsenen-
bereich erschwert das komplexe
Management der Multiorganbe-
teiligung vieler PatientInnen und

Susanne Gerit Kircher
MedUni Wien, ZPG

Michaela Weigl
Pro Rare Austria und MPS Austria

es kann nicht - wie in der Kinder-
medizin selbstverstiandlich - auf
das erforderliche interdisziplina-
re Betreuungsteam zuriickgegrif-
fen werden.

Transition gelingt ...

... wenn ausreichend Ressourcen
bereitgestellt werden. Zurzeit ist
es eher halbherzig, es soll nichts
kosten und es bedeutet ja ,nur,
dass man in andere Ambulanzen
gehen soll, ndmlich in jene der Er-
wachsenen”. Viel besser wire aber,
den Ubergang als Prozess tiber ei-
nige Jahre anzulegen und ihn dop-
pelgleisig zu fithren, mit Spezialis-
tInnen der Kinderheilkunde und
der Erwachsenenmedizin gemein-
sam. Wenn Transition gelingt,
tragt die bisherige Behandlung
und Therapie Friichte,indem nach
bestem Wissen Optimales angebo-
ten wurde. Wenn Transition ver-
sagt,ist der Einsatz vorangegange-
ner Bemiihungen maglicherweise
umsonst gewesen.

Wenn schulische Ausbildun-
gen angeboten wurden, die einen
Betroffenen auf das Leben vorbe-
reiten konnen, jedoch die weite-
re medizinische Betreuung nicht
mehr adidquat ist, wird das Erwor-
bene verloren, das Ziel nicht mehr
erreicht. Das ist keineswegs nur
ein personliches Problem des be-
treffenden chronisch Kranken.
Hier verliert auch die Gesellschaft
als ganze, die in den Jahren zuvor
viel zur besseren Entwicklung und
Forderung beigetragen hat. ll
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Erhart von Ammon ist 2. Vorsitzender der Gesellschaft fiir Transitionsmedizin
und selbst Vater einer Tochter mit Cerebralparese. Seit 2017 ist er Geschéftsfiihrer fiir den
Verein "transition1525" in der Schweiz.

Wieso ist Transition
iiberhaupt ein Thema?

In der Behandlung von chroni-
schen Krankheiten und Behin-
derungen wird fiir die Kinder al-
les proaktiv gemacht, um ihnen
eine moglichst gute Entwick-
lung zu ermdglichen. Es findet
auf allen Ebenen ein Enabling
statt. In der Erwachsenenmedi-
zin, die dann ab dem 18. Geburts-
tag zustindig ist, ist es schwie-
riger, sich zurechtzufinden - es
hat andere Personen und Ablidu-
fe.Auch die Versicherer gehen da-
von aus, dass man ab der Volljah-
rigkeit nur noch unterstiitzt wird,
um «zu funktionieren» in Beruf
und Leben. Es braucht wihrend
der Ubergabe von den Kinder- und
Jugendmedizinern zur Erwach-
senenmedizin eine intensive Be-
gleitung,um gut in der Erwachse-
nenwelt anzukommen.

Wann hatten Sie das erste
Mal eine Beriihrung mit
dem Thema Transition?
Sowohl im Bereich der Kinder-
krebsforschung als auch durch
die Cerebralparese und Mehr-
fachbehinderung meiner Tochter
hatte ich mit solchen Ubergéingen
und Herausforderungen zu tun.
Trotz bestehender Beratungsin-
stitutionen steht man dann vor
einem Berg offener Fragen. Wenn
zum Beispiel ein Survivor von
Kinderkrebs aufgrund seiner Che-
mo Spétschiden wie eine juveni-
le Demenz als Nebenwirkung ent-

wickelt,nachdem
er seit ein bis zwei
Jahren endlich al-
lein lebt und sich al-
lein organisieren muss,
macht es mich sehr betroffen.

Wie wird das Thema in der
Schweiz gehandhabt?

Auch in der Schweiz gab es un-
zahlige Einzelinitiativen in diver-
sen medizinischen Fachgebieten.
Eine intensive Kommunikati-
on fand aber nicht ausreichend
statt, um schnell voneinander
zu lernen und best practice an-
zuwenden. Da im medizinischen
Bereich wie in ganz Europa die
Ressourcen knapp sind, machen
letztlich die sehr engagierten Kol-
legInnen die Transition zuséitz-
lich zum eigenen Aufwand.Daher
haben sich 2017 NeurologInnen,
NeuroorthopiadInnen und Epi-
leptologInnen sowie die Pflege
und Betroffene zusammengetan,
um einen Schweizer Standard zu
schaffen. Es geht eben nicht nur
um die medizinische Seite - ei-
ne ganzheitliche Sicht ist gefragt.
Wir rennen dort offene Tiiren ein
und das ist eine gute Perspektive.

Welches Ziel hat

die Gesellschaft fiir
Transitionsmedizin?

Die Gesellschaft wurde 2012 ge-
griindet,um bestehende Ansitze
und Konzepte zur Transition zu-
sammenzufiihren und weiterzu-
entwickeln. Dazu gehéren auch

die Evidenz-Kri-
terien, nach de-
nen wir in Studien
bewerten konnen, ob
eine Transition erfolg-
reich ist. Kongresse zum Aus-
tausch und die Unterstiitzung
der Schulung von Fallmanage-
rInnen gehdren mit zu unseren
Aufgaben. Ab Ende 2019 bieten
wir den Mitgliedern und Interes-
sierten Tools zur Unterstiitzung
der Transition an wie Fragebd-
gen, standardisierte Epikrise-
Formulare, SW-Empfehlungen
und Kurse fiir FallmanagerInnen

Was erhoffen Sie sich fiir

die néchsten fiinf Jahre?

Wichtig ist uns, dass spatestens
in fiinf Jahren von allen Beteilig-
ten und flichendeckend ein gut
gefithrter Prozess mit Fallma-
nagerInnen und die Wirtschaft-
lichkeit des Ganzen sicherge-
stellt werden. Wir wollen einen
Minimalstandard etablieren und
diesen auch gesetzlich zur Re-
gelleistung machen. Gewtiinscht
ist eine Flatfee (Pauschale), die
angepasst an den Grad der Au-
tonomie des Patienten und den
notigen Aufwand zum Beispiel
von sechs bis sieben Stunden
bei Stoffwechselkrankheiten bis
hin zu 20 Stunden Aufwand bei
Mehrfachbehinderungen fiir die
Transition geht. Vor allem aber
wollen wir die iibrigen Bereiche
wie psychosoziale Betreuung,
Hilfsmittelversorgung, Wohnen

Erhart von Ammon

und Arbeiten viel stirker einbe-
ziehen und die Beteiligten ins
Netzwerk einbinden.

Was wiinschen Sie

sich von Osterreich?

Je nachdem, von wo aus man es
betrachtet, ist es ein Vorteil, dass
in Osterreich noch nicht so vie-
le Einzelinitiativen separat fiir
sich arbeiten. Man kann hier ge-
meinsam mit den Kollegen aus
Deutschland und der Schweiz ein
professionelles und wirtschaft-
lich abgestiitztes Programm ent-
wickeln, ohne alle Fehler der
Anderen zu wiederholen. Wir
wiinschen uns also eine enge Zu-
sammenarbeit und,um es bése zu
sagen, moglichst wenig Provinz-
firstentum, das am Ende dem Pa-
tienten nicht hilft. Dabei sind alle
Beteiligten - gleich ob Pflege oder
Arzte, Sozialberatung oder Versi-
cherer - Partner auf Augenhéhe.

B Was méochten Sie zu Transi-
tion noch mitteilen und haben
wir nicht gefragt?
Transitionsprogramme diirfen
nicht der Feierabendfreiwillig-
keit tiberlassen werden oder in
Gutmenschengymnastik ausar-
ten. Transitionsprogramme sind
professionell zu fiihrende Leis-
tungen im Gesundheitssystem
und dartiiber hinaus. H

WWW.TRANSITIONSMEDIZIN.NET
WWW.TRANSITION1525.CH

Ly
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VOM GROBWERDEN
UND GEBORGENSEIN

Kinder wollen von Geburt an die Welt verstehen und
daran teilhaben. Bereits das Baby setzt sich auf seine
ganz eigene Weise mit seiner Umgebung auseinander.
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JKinder wollen von
Geburt an die Welt
verstehen und
daran teilhaben”

ie riecht das gut
und so kuschel-
weich. Schén zu
wissen, willkom-
men zu sein und geliebt zu wer-
den. Die Nihe ist so beruhigend
und ich fithle mich geborgen. Die
Stimmen klingen liebevoll und
innig besonders, wenn sie mir
ins Ohr fliistern. Baden ist fiir
mich eine einzige Wohltat. Da-
nach beim Umaziehen, liebe ich
es massiert zu werden. Habe ich
Hunger, melde ich mich kurz und
sofort ist alles da, was ich brau-
che.Es wird fiir mich gesorgt.

Auf meiner Decke sehe ich
lustiges Spielzeug iiber mir
schweben, manchmal kann ich
es schon beriihren, das ist toll.
Dann muss ich lachen und alle
freuen sich dariiber.Ich spiire die
Ermunterung, mich umzudre-
hen und dieses Zutrauen ist eine
wunderbare Empfindung und so
bemerke ich, wie ich immer mo-
biler werde.

Ich kann mich fortbewegen.
Zuerst habe ich mich ja ein biss-
chen geidrgert,dass das Spielzeug
immer weiter weggelegt wurde,
doch dann musste ich zugeben:
Es zahlt sich aus, zu iiben. Auf3er-
dem ist mir ja Zuspruch und Mo-
tivation entgegengebracht wor-
den, das hat geholfen.

Jetzt ist es endlich soweit: Ich
kann laufen, ich bin unabhingig.
Von weiter oben schaut alles ganz
anders aus. Alles wird entdeckt
und erforscht. Gut, dass mir ge-
zeigt wird, worauf ich achten soll.
Da sind mir die vielen Lieder und
Gedichte eine gute Unterstiit-
zung. Es macht mir so viel Ver-
gniigen, mir das alles zu merken.
Dazwischen hole ich mir wieder
Kraft und Geborgenheit beim Ku-
scheln. Besonders liebe ich das
Spiel ,,Schupfen“. Hoch in die Luft
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und wieder aufgefangen werden,
oh wie schon ist es,sich wieder si-
cher fithlen zu diirfen.

Ein wenig nervt immer dieses
»,Nein“. Doch langsam bergreife
ich, dass dieses ,Nein“ aus Lie-
be und Schutz gesagt wird. Da-
fiir wird mir gezeigt, wie ich Din-
ge selbst machen kann,und dann
sind alle sehr stolz auf mich. Au-
ferdem kann ich ja nun auch
schon mit Worten Kontra geben.

Jeden Tag gibt es bestimmte
Ablaufe, das ist gut, so kann ich
mich darauf einstellen. Beim Es-
sen koste ich nun schon ganz un-
terschiedliche Dinge. Manches
schmeckt mir, manches nicht so
sehr. Doch es ist toll, wenn ich es
schaffe, mit dem Loffel den Mund
zu treffen.Naja,jetzt bin ich eben
schon grof3.

Das mit dem Grof3sein ist so ei-
ne Sache. Einerseits freuen sich
alle, wie selbstiandig ich bin, doch
dann machen sie einfach nicht,
was ich will.Da gibt es schon auch
Diskussionen.Ich habe jetzt auch
schon meinen eigenen Willen.
Doch eines spiire ich ganz fest,ich
werde geliebt, so wie ich bin. Nur
manchmal greifen sie ein und zei-
gen mir,wie ich es besser machen
kann. Damit kann ich gut leben
Jetzt bin ich bereit fiir neue Her-
ausforderungen.

Im Kindergarten warten neue
Herausforderungen. Zuerst war
mir mulmig zumute, doch jetzt
geniefle ich meine neue Selb-
standigkeit. Wir singen, tanzen
und malen. Sogar das Ausmalen
gelingt schon gut. Besonders die
Biicher gefallen mir, da kann ich
die Welt in Bildern entdecken.

Ein wenig habe ich gebraucht,
doch langsam sind mir die Re-
geln im Kindergarten vertraut,
es ist wohl gut, dass sie fiir alle
gleich gelten. Das mit dem Tei-

len fallt ab und zu noch schwer.
Doch da gibt es einen Spruch:
,Einmal der und einmal der und
das Leben ist nicht schwer!“ Ja
auch das gehort zum GroBwer-
den dazu. Es gibt schone Feste
und schon die Vorbereitung da-
fir macht Freude. Fihren wir
dann noch ein Lied oder ein klei-
nes Theaterstiick auf, bin ich auf-
geregt.Doch danach ist es ein tol-
les Gefiihl, es geschafft zu haben.
Da bin ich meistens sehr miide,
wenn ich heimkomme. Gut, dass
sie mich da verstehen.

Jetzt habe ich auch eigene
Freunde, ganz fiir mich. Oft be-
suchen wir uns gegenseitig und
gleich begeben wir uns in unse-
re Zauberwelt, in der alles leben-
dig ist und wir unzihlige Aben-
teuer miteinander erleben. Es
gibt einiges zu entdecken, ich
freue mich auf jeden neuen Tag.
Das Mithelfen zuhause geht auch
schon besser.Salat putzen gehort
zum Beispiel zu meinem Spezi-
algebiet. Es ist schon, gelobt zu
werden - so traue ich mir schon
einiges zu.

Am Wochenende unternehmen
wir oft etwas und manchmal sind
wir faul, das ist dann sehr gemiit-
lich. Das gemeinsame Essen am
Abend mag ich. Da sehe ich alle
und jeder berichtet vom Tag. Das
gibt einfach ein Gefiihl der Sicher-
heit. Beim Einschlafen finde ich
es grofartig, dass immer jemand
bei mir ist und mir vorliest. Dann
darf ich noch erzdhlen, was am
Tag alles so los war. Zum Schluss
kommt das Kuscheln, das liebe
ich besonders.ll
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DIE GROSSTE MESSE FUR DIE KLEINSTEN
Baby Expo
15.-17.Nov.2019
Arena Nova,Wiener Neustadt

‘ FAMILIENBUND

™ HIEDEROSTERREICH

Infektneigung bei Kindern
homoopathisch behandeln
Viele Kinder leiden unter Infekten im Laufe des Aufwachsens.
Viele Eltern sind dadurch unter hohem Stress.Wann soll ich
zum Arzt? Was kann/soll ich tun? Dr.Tom Vogel berichtet tiber
homaoopathische Behandlungen bei wiederkehrenden Infekten
und wie Eltern mit der Angst vor Infekt Krankheiten im
Kindergarten umgehen konnen.
Termin: 28. November um 20 Uhr,Anmeldung unter
kidsundco.stpoelten@noe.familienbund.at oder 0676/93 74 889
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SCHLOSS HOF

* WEIHNACHTSMARKT »

Weihnachtsmarkt auf Schloss Hof
Besuchen Sie den idyllischen Weihnachtsmarkt im
barocken Ambiente auf Schloss Hof in Niederdsterreich!
Jedes Wochenende vom 16.11.bis 22.12. www.schlosshof.at
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Fraulein Hiibsch Babytragen

* sind schnell und einfach anzulegen

#* wachsen mit dem Baby mit

% bio, regional und fair — made in EU

www.fraeuleinhuebsch.at
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