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PSYCHISCHE GESUNDHEIT
BEI CHRONISCHEN ERKRANKUNGEN
AM BEISPIEL DER HAMOPHILIE
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Psychische Gesundheit bei chronischen
Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter
Chronische Krankheiten und Behinderungen im Kin-
des- und Jugendalter treten in der Schweiz mit einer
Pravalenz von ca. 6-10% auf?. Diese stellen fur die
Kinder und Jugendlichen, deren Familien und auch fiir
die Gesellschaft eine lebenslange Herausforderung
dar. Die Betroffenen missen sich vielfaltigen Heraus-
forderungen und Gesundheitsrisiken im Leben stellen
und daher als besonders vulnerabel betrachtet wer-
den. Auch fir die Eltern und Familienmitglieder Be-
troffener kann die chronische Krankheit eine enorme
korperliche, emotionale, psychische und finanzielle
Belastung darstellen®. Die Datenlage zu diesem
Thema wurde fir die Schweiz in den vergangenen Jah-
ren wiederholt als unzureichend betrachtet®#. Aktu-
elle Studienberichte zum nationalen Gesundheitsbe-
richt 2020 des Schweizerischen Gesundheitsobser-
vatoriums? versuchen diesem Problem zu begegnen
und zu einer evidenzbasierten Gesundheitsversorgung
und - politik in Bezug auf chronische Krankheiten und
Behinderungen beizutragen.

Auch wenn chronische Krankheiten nicht zwangs-
laufig mit einem todlichen Verlauf assoziiert sind, wird
die Diagnose einer medizinisch nicht sicher heilbaren
Krankheit von fast allen Betroffenen als schwere Krise
erlebt®. Vor diesem Hintergrund erhéht sich der Druck
auf die behandelnden Disziplinen, neue Behandlungs-
zugange zu entwickeln und bestehende anzupassen.
Abhangig vom spezifischen Charakter und dem jewei-
ligen Verlauf einer Krankheit sind die Belastungen viel-
faltig und verlangen ein breites Spektrum an
Bewaltigungsfertigkeiten.

Wenig Beachtung haben iber lange Zeit Fragen
nach der Krankheitsverarbeitung und Anpassung an
ein Leben mit einer chronischen Erkrankung gefun-
den. Zwar gab es im Bereich der Onkologie zur Erfor-
schung des Umgangs mit Krankheit (Coping) und zur
psychologischen Hilfestellung in den letzten Jahren
grosse Fortschritte, die zu einer standardisierten be-
gleitenden Betreuung durch Psychoonkolog*innen ge-
fuhrt haben, doch fur viele andere chronische Erkran-
kungen sind psychologische Hilfestellungen bis heute
nicht oder nur am Rande vorgesehen. Es ist vor die-
sem Hintergrund nicht verwunderlich, dass sowohl bei
Erwachsenen als auch bei Kindern mit chronischen
Erkrankungen eine erhohte Pravalenz psychischer Auf-
falligkeiten berichtet wird®®.
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Die psychischen und psychiatrischen Komorbidi-
taten bei chronischen somatischen Erkrankungen wie
zum Beispiel Diabetes, Herzerkrankungen und hamato-
logischen Erkrankungen sind dabei sehr vielfaltig®?.

Insbesondere im Kindes- und Jugendalter stellt
das Erkennen von Verhaltensauffélligkeiten und emo-
tionalen Stérungen eine besondere Herausforderung
dar, da Entwicklungsprozesse in diesem Alter schnell
und von Kind zu Kind deutlich variabel verlaufen. Zu-
dem sind viele in der Entwicklung auftretende Abwei-
chungen temporéarer Natur oder konnen sogar als ty-
pisch fir die jeweilige Entwicklungsphase angenom-
men werden!?. Auffalligkeiten im Bereich der sozialen
und/oder emotionalen Entwicklung lassen sich jedoch
grob in zwei Dimensionen - externalisierendes und
internalisierendes Verhalten - zuordnen'®. Wahrend
externalisierende Verhaltensweisen, wie etwa Aggres-
sivitat oder Aufmerksamkeitsprobleme, nach aussen,
d.h. auf die Umwelt, gerichtet sind, verweist interna-
lisierendes Verhalten auf Symptome, die vor allem in-
nerhalb der Person liegen, wie sozialer Riickzug oder
Vermeidungsverhalten’*4.

Erwachsenen- sowie einige padiatrische Studien
legen nahe, dass ein relevanter Zusammenhang zwi-
schen chronischer Krankheit und internalisierenden
Stérungen wie Depressionen oder depressiven Merk-
malen und Angststérungen besteht!>'®. Padiatrische
Daten aus mehr als 300 Studien, darunter mehr als
30'000 Patienten mit chronischer somatischer Er-
krankung, einschliesslich Asthma, Diabetes und Krebs,
wurden im Rahmen zweier Metanalysen ausgewertet.
Diese zeigten im Durchschnitt eine signifikante Zu-
nahme von Angstzustanden und depressiven Symp-
tomen in der betrachteten Population im Vergleich zu
gesunden Gleichaltrigens7.

Es ist unklar, ob der gleiche Zusammenhang zwi-
schen chronischer Krankheit und externalisierenden
Stérungen besteht. Hier sind die Daten von Jugendli-
chen mit chronischer Krankheit divers. Einige Studien
zeigen keine klare direkte Korrelation, sondern einen
indirekten Zusammenhang zwischen internalisieren-
den und externalisierenden Stérungen, unabhéangig
von der chronischen somatischen Erkrankung®®- An-
dere Studien zeigen eine leicht erhdhte Préavalenz von
Risikoverhalten sowie ADHS und Drogenkonsum bei
chronisch erkrankten Patienten im Vergleich zu ge-
sunden Gleichaltrigen®%-2.
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Entwicklung der Himophilie-Behandlung
Wéhrend bei den berichteten chronischen Erkrankun-
gen im Kindes- und Jugendalter endokrine und Stoff-
wechselerkrankungen, Herz-Kreislauferkrankungen,
Atopien, Autoimmunerkrankungen, neurologische
Krankheiten und einige angeborene Leiden und Be-
hinderungen beleuchtet werden, ist ein weniger um-
fassend untersuchtes Beispiel das der angeborenen
Hamophilie («Bluterkrankheit»). Die Hamophilie ist
eine X-chromosomal vererbte Gerinnungsstérung und
wird verursacht durch verschiedene Mutationen in den
Genen fir die Gerinnungsfaktoren VIII (Hamophilie A)
und IX (Hamophilie B). Mit einer Pravalenz von 1: 5000
mannlichen Geburten fur Hamophilie A und 1:30'000
fur Hamophilie B gibt es derzeit in der Schweiz etwa
750 mannliche Betroffene??.

Aus klinischer und funktioneller Sicht wird die
Schwere der Erkrankung je nach Grad der Restaktivi-
tat des betroffenen Faktors bestimmt (schwer <1%,
mittelschwer 1-5%, leicht 5-40%)?3). Typischerweise
manifestiert sich die schwere Hamophilie im Saug-
lingsalter mit einem zwar geringen Risiko (1-4%) von
intrakraniellen Blutungen bereits im Neugeborenen-
alter, jedoch erhohter Blutungsneigung z.B. nach ka-
pillarer Blutentnahme oder Interventionen wie z.B.
dem Einsatz von Instrumenten (z.B. Forceps, Saug-
glocke) peripartal.

Die Mehrheit der Sauglinge zeigt typischerweise
die ersten Symptome in der zweiten Halfte des ers-
ten Lebensjahres, haufig im Rahmen blander Trau-
mata (beim Krabbeln oder beim Laufen). Auch spon-
tane Blutungen, klassischerweise in Gelenke, Muskeln
oder Weichteile, treten auf. Leichtere Formen der Ha-
mophilie kénnen auch in spateren Jahren detektiert
werden, weil die Betroffenen oft erst im Rahmen von
Eingriffen, Zahnextraktionen oder grosseren Traumata
symptomatisch werden?®. Die Diagnose wird norma-
lerweise aufgrund einer suggestiven Familienanam-
nese und/oder im Rahmen einer Gerinnungsabklarung
nach tibermassiger Blutung gestellt.

Wahrend in friheren Jahren die Hdmophilie ohne
adaquate Behandlungsméglichkeiten zwangslaufig zu
friherem Tod oder Invaliditat aufgrund rezidivieren-
der Gelenkblutungen gefiihrt hat, haben wir aus the-
rapeutischer Sicht in den letzten 70 Jahren grosse
Fortschritte erlebt. Diese reichen vom Ersatz der feh-
lenden Gerinnungsfaktoren durch Verabreichung von
Gesamtblut oder Gesamtplasma in den 1950er Jah-
ren®), tiber die Isolierung zunachst plasmatischer Ge-
rinnungsfaktoren von Tieren (1955)%), human-deriva-
ter Gerinnungsfaktoren (1961)?” und anschliessender
Synthese von rekombinanten Faktoren in den 90er
Jahren bis zu den heute verfiigharen Nicht-Faktor-Pra-
paraten und den derzeit laufenden Versuchen mit
Gentherapien?3b,

Wahrend sich die Behandlung der Hamophilie in
der Vergangenheit vorwiegend auf die Therapie von
Blutungsereignissen konzentrierte, liegt nun der Fo-
kus auf der Pravention von Blutungen und ihren (Lang-
zeit-)Komplikationen, je nach klinischem Bild im Rah-
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men einer Therapie «on demand» oder einer pro-
phylaktischen Behandlung. Die Hauptkomplikationen
waren und sind, neben dem erhéhten Blutungsrisiko,
akute und chronische Gelenkschaden aufgrund wie-
derkehrender Blutungen und demzufolge eine Ein-
schrankung koérperlicher und auch sozialer Aktivitat.
Daneben traten insbesondere in den 1980er Jahren
therapieassoziierte Infektionen durch HIV, HCV und
HBV auf3233,

Hamophilie und psychische Gesundheit
Aufgrund der Chronizitat der Krankheit, der Haufig-
keit von Komorbiditaten und der Einschréankungen der
sozialen Teilhabe infolge somatischer Ursachen oder
elterlicher Fiirsorge in den vergangenen Jahrzehnten
(z.B. beim Sport), ist die Hamophilie ein gutes Beispiel
fur die Wechselwirkung zwischen korperlicher Gesund-
heit und psychosozialem Wohlbefinden. Wie bereits
bei chronischen Erkrankungen im Allgemeinen be-
schrieben, sehen wir auch bei Patienten mit Hamo-
philie eine erhéhte Prévalenz von internalisierenden
Storungen im Vergleich zur Gesamtpopulation3. In
allen Altersgruppen wurden vor allem depressive Sym-
ptome bis hin zu schweren Depressionen sowie Angst
(storungen) in einem zu gesunden Kontrollpersonen
erhéhten Masse beschrieben.

Es wurde jedoch auch eine erhéhte Préavalenz von
externalisierenden Stérungen im Vergleich zur Kon-
trollgruppe beobachtet, wie z. B. ADHS®*» und Drogen-
konsum?®, Eine aktuelle, umfassende Metaanalyse zu
Stérungen der psychischen Gesundheit Hamophiler
schloss 28 Studien aus den letzten drei Dekaden mit
insgesamt 2926 Probanden (Hamophilie A und B), da-
von mindestens 50% padiatrische, mit ein®¥. Evalu-
iert wurden die Préavalenz von Depression und Angst-
zustéanden (internalisierende Stérungen) und ADHS
(externalisierende Storungen). Es zeigte sich eine er-
hohte Pravalenz oben genannter Stérungen im Ver-
gleich zur somatisch gesunden Kontrollpopulation.
Trotz deutlicher Verbesserungen der Therapie der Ha-
mophilie in den letzten drei Dekaden blieben Depres-
sion, Angst und ADHS ein Problem und die Prévalenz
ist auch in der modernen Behandlungs-Ara nicht spiir-
bar gesunken.

Wie bei vielen anderen chronischen Krankheiten
ist unklar, welche Faktoren und in welchem Ausmass
diese die Entwicklung psychischer Stérungen bei der
Hamophilie beeinflussen. Eine Hypothese ist, dass
sich viele sozio6konomische Faktoren mit somatischen
Uberschneiden: lberprotektive Eltern, Arbeitslosig-
keit, Zukunftsédngste, die Blirde der Behandlung (Ver-
fugbarkeit von Therapie, multiple Injektionen, Trans-
port der Medikamente) vermischen sich hier mit den
Einschrankungen alltaglicher Aktivitat sowie mit chro-
nischen Schmerzen oder héufigen Blutungens”.

Auf der Grundlage dieser Hypothese wiirde man
eine Abnahme der Pravalenz von psychischen Stérun-
gen parallel zu den erheblichen therapeutischen Fort-
schritten und der Verbesserung der sozio6konomi-
schen Situation erwarten, wahrend dies nach den neu-
esten Studien nicht der Fall zu sein scheint. Dariiber
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hinaus scheint es keine enge Korrelation zwischen be-
stimmten komorbiden somatischen Komplikationen
und einer Zunahme von psychischen Stérungen zu ge-
ben. So blieb beispielsweise die Pravalenz dieser Sto-
rungen bei Patienten mit Hamophilie mit und ohne
HIV gleich34. Einschrankend muss man jedoch erwéh-
nen, dass diese Studien keine Altersabhangigkeit der
Effekte untersucht haben. Offen bleibt auch der di-
rekte Einfluss der Hamophilie auf das Auftreten psy-
chischer Stérungen.

Einige Autoren konzentrieren sich besonders auf
mogliche extrinsische Einflussfaktoren, die die Le-
bensqualitat der Patienten mit Hamophilie beein-
flussen3®. Unter diesen konnten die sozioGkonomi-
schen Bedingungen im Hinblick auf die Verfligharkeit
von Pflege, die sozialen Beziehungen und die Einbe-
ziehung in das Schul-/Arbeitsleben eine grundlegende
Rolle spielen. Ein weiterer wichtiger Einflussfaktor im
Kindesalter ist die Eltern-Kind-Beziehung. Insbeson-
dere konnte ein klarer Zusammenhang zwischen der
Zunahme der Angst der Eltern und der parallelen Zu-
nahme der Internalisierungs- und Externalisierungs-
stérungen bei Kindern gezeigt werden®-4). Die von
der Angst diktierten elterlichen Verhaltensweisen, die
den grossten Einfluss auf die Psyche des Kindes zu
haben scheinen, sind tibermassige Kontrolle und
tibermassige Einmischung. Diese Beziehung scheint
sich bei mannlichen Kindern zu verstéarken und daher
bei Patienten mit Hamophilie noch relevanter zu
sein3d-

Bedeutung der psychischen Gesundheit

fiir die Behandlung und Prognose der
Hamophilie

Ein tiefes Verstandnis der oben beschriebenen Dyna-
mik zwischen Hamophilie und psychischer Gesund-
heit ist von entscheidender Bedeutung, da psychische
Probleme schwerwiegende Auswirkungen auf die Le-
bensqualitat dieser Patienten haben kénnen. Tatséch-
lich wurde gezeigt, dass Depressionen zu einer ten-
denziell verringerten therapeutischen Compliance fiih-
ren und somit einen Teufelskreis ausldsen kdnnen, der
die Krankheitskontrolle beeinflusst*?. Angst spielt
ebenfalls eine wichtige Rolle, da eine Zunahme mit ei-
ner erhdhten Wahrnehmung von Schmerzen verbun-
den sein kann, die wiederum eine der wichtigsten Kom-
plikationen bei Patienten mit Himophilie darstellen*®.
Das ADHS geht mit einer erhohten Inzidenz riskanter
Verhaltensweisen wie Alkohol- und Drogenmissbrauch
sowie einem erhohten Trauma-Risiko einher*,

Basierend auf diesen Erkenntnissen ist es von ent-
scheidender Bedeutung, den Einfluss psychischer St6-
rungen auf die generelle Gesundheit und die Lebens-
qualitat von Patienten mit Hadmophilie zu berticksich-
tigen. Einflussfaktoren sollten weiter untersucht
werden, um die Beziehung zwischen Hamophilie und
psychischer Gesundheit besser zu verstehen und in
Zukunft effektiver beeinflussen zu kénnen.

Ansatzpunkte zur Verbesserung der psychischen
Gesundheit von jungen Menschen mit Hamophilie wa-

ren zum Beispiel die Anpassung und der Ausbau von
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Schulungsmassnahmen sowohl fur die Eltern als auch
die altersentsprechende Aufklarung und Schulung der
betroffenen Kinder. Das Bewusstmachen von Prozes-
sen in Wahrnehmung, Bewertung und Entscheidung
kann hier einen wichtigen Beitrag im Umgang mit der
Erkrankung und der Patienten- sowie Angehérigenfér-
derung leisten. Die zusatzliche Férderung kérper- oder
symptombezogener Selbstwahrnehmung, die Befahi-
gung zum eigenverantwortlichen Handeln, eine kind-/
jugendlichen-gerechte Gestaltung der Injektionssys-
teme und internetbasierte interaktive Programme zur
Dokumentation der Substitutionsbehandlung werden
derzeit im Rahmen der interdisziplinaren Behandlung
durch Hamatologie, Physiotherapie und Radiologie
(und Pharmaindustrie) angestrebt.

Noch unzureichend und unregelmassig ist in den
meisten Fallen die psychosoziale Anbindung, die sys-
tematisch fir alle Betroffenen sowie deren Familien-
systeme angeboten werden sollte und sich individua-
lisiert an den Beddrfnissen der Betroffenen sowie de-
ren Systemen orientieren sollte. Hierbei spielt die
gezielte |dentifikation von Belastungsfaktoren und de-
ren Einfluss auf die individuelle Zukunftsperspektive
von Hamophilen sowie deren Abldsung vom Eltern-
haus eine wesentliche Rolle. Zu diesem Zwecke waren
regelmassige, alters- und lebensphasen-adaptierte
Programme mit empirischen Wirksamkeitsnachwei-
sen wiinschenswert. Diese sollten auch die Transition
zwischen Padiatrie und Erwachsenenmedizin tiberbr-
cken, um der Herausforderung der durch Eigenver-
antwortung gepragten Erwachsenenmedizin begeg-
nen zu kénnen.

Derzeit werden vom Inselspital und den Universi-
taren Psychiatrischen Diensten Bern Studien durch-
gefiihrt, um die Zusammenhéange zwischen Hamophi-
lie und psychischen Erkrankungen altersspezifisch zu
beleuchten. Es sollen Strategien gefunden werden,
diesen in adaquater Weise zu begegnen. Ziel ist es,
die spezifischen Bediirfnisse und Herausforderungen
in der Versorgung junger und alterer Patienten mit
Hamophilie zu beschreiben und das Versorgungsan-
gebot entsprechend der gewonnenen Erkenntnisse
anzupassen. Chronisch kranke Kinder, Jugendliche
und Erwachsene bendtigen tber das regulare Ange-
bot hinausgehende spezifische Betreuungsmaglich-
keiten, die den besonderen Beddirfnissen zu verschie-
denen Zeiten im Leben, vom Neugeborenen- bis ins
hohe Alter, Rechnung tragen und die unterschiedli-
chen Aspekte der jeweiligen Erkrankung, somatischer,
psychischer und sozialer Art, anerkennen.
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