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Hamophilie

Hamophilie ist eine erbliche Blutungsneigung, die
durch einen Mangel an FVIII (Hamophilie A) oder FIX
(Hamophilie B) verursacht ist. Anhand der Restfunk-
tion von FVIII oder FIX wird zwischen einer schweren
(Restaktivitat <1 Prozent), mittelschweren (Restakti-
vitat 2 bis 5 Prozent) und milden (Restaktivitat 5 bis
40 Prozent) Hamophilie unterschieden. Kinder mit
Hamophilie zeichnen sich durch eine starke Neigung
zu Hamatomen und ein verléngertes, erneutes Nach-
bluten nach Bagatell-Verletzungen, nach Zahnextrak-
tionen oder Operationen aus. Der klinische Verlauf von
Kindern mit einer schweren Hamophilie ist gekenn-
zeichnet durch spontane Blutungen in Gelenke und
Muskeln. Gelenks- und Muskelblutungen bei Kindern
mit mittelschwerer oder milder Himophilie treten sel-
tener auf und sind in der Regel traumatischer Natur.
Wiederholte Einblutungen in Gelenke fiihren zur
Hamophilie-Arthropathie, welche eine chronische Ent-
ziindung der Synovia und eine Zerstérung des Knor-
pels, eine Funktionseinschrankung und nachfolgend
eine Deformierung des Gelenks verursacht. Eine re-
gelmassige, prophylaktische Faktorsubstitution bei
Kindern mit schwerer Hamophilie kann die Anzahl
Gelenksblutungen und Arthropathien wesentlich re-
duzieren oder sogar verhindern. Eine solche Dauer-
prophylaxe gehort mittlerweile zur Standardtherapie
der schweren Hamopbhilie. Aufgrund der Komplexitat
der Krankheit und der kostenintensiven Behandlung
gehort die langfristige Versorgung der Hamophilie-
Patienten in ein multidisziplinares Hamophilie-Zent-
rum. Zu dem multidisziplinaren Team gehdren facharzt-
liche und nicht facharztliche (zum Beispiel Pflege und
Physiotherapie) Spezialisten, die die Patienten umfas-
send und abgestimmt betreuen.

Sport und koérperliche Aktivitat

Sport und Bewegung sind wichtig fir die Gesundheit
und Leistungsfahigkeit in allen Altersgruppen. Jede
Steigerung der korperlichen Aktivitat bringt einen zu-
satzlichen Nutzen fiir die Gesundheit. Grundsatzlich
wirkt sich Bewegung positiv auf das psychische Wohl-
befinden und die Lebensqualitat aus. Kérperlich Aktive
leben langer. Zudem sind sie im Alter geistig fitter und
weniger pflegebedrftig.

Bei Kindern verbessert regelmassige Bewegung die
Fitness, das psychische und soziale Wohlbefinden, die
Knochengesundheit und wirkt sich giinstig auf das
Korpergewicht, die Risikoprofile fur Herzkreislauf- und
Stoffwechselkrankheiten aus. Die Entwicklung der
motorischen und kognitiven Fahigkeiten wird gefordert.
Diese Fahigkeiten helfen Kindern, langfristig und mit
Freude kdrperlich und sportlich aktiv zu sein.

Fortbildung

Unter korperlicher Aktivitat versteht man jede Be-
wegung, die durch die Muskulatur erzeugt wird und
den Energieverbrauch tiber den Grundumsatz anhebt.
Ziel ist es, den Kindern ab friihestem Alter eine posi-
tive Einstellung zur korperlichen Aktivitat zu vermit-
teln und diese in die Mehrzahl der Alltagssituationen
zu integrieren. Die Ausiibung von vielseitigen kérper-
lichen Aktivitaten ist eine zentrale Bedingung fiir das
Erleben neuer Sinneserfahrungen, den Ausbau des
Repertoires an motorischen Kompetenzen und fiir die
Vermittlung von Bewegungsfreude.

Regelméassige korperliche Aktivitat ist auch for-
derlich fur Kinder mit einer chronischen Erkrankung,
wie zum Beispiel die Himophilie ebenso wie bei einer
neuromotorischen oder kognitiven Beeintrachtigung.
Eine arztliche Beurteilung und eine individuelle An-
passung der Empfehlungen beziiglich Art und Inten-
sitat der Bewegung in Absprache mit Fachpersonen
ist sinnvoll.

Sport und Hamophilie

Kindern mit Hamophilie sieht man ihre Krankheit meist
auf den ersten Blick nicht an. Bei einer genauen klini-
schen Untersuchung kénnen jedoch im Vergleich zu
Gleichaltrigen ohne Hamophilie Unterschiede resp.
Defizite aufgezeigt werden. Unterschiede in Gangbild?,
Balance3#, Kraft®, Koordination, Fitness, Silent
Symptom® und von der Druckschmerzschwelle an ge-
lenkumgebenden Strukturen von Knien und Sprung-
gelenken” konnten in mehreren Studien demonstriert
werden. Zudem weisen Kinder und Jugendliche mit
Hamophilie eine geringere aerobe Kapazitat auf als
die Vergleichspopulation® und haben ein erhéhtes
Risiko fur Ubergewicht®. Sportliche Aktivititen bei
Kindern mit Hamophilie sind deshalb zu férdern, denn
sie konnen die Gelenkgesundheit, die Propriozeption,
die Knochendichte'?, die Kraft und die Ausdauer ver-
bessern ohne das Blutungsrisiko zu erhohen!t),
Ausserdem bieten sportliche Aktivitaten soziale Ver-
netzungs- und Integrationsmoglichkeiten, die das
Selbstvertrauen erhéhen und die allgemeine psychi-
sche Verfassung positiv beeinflussen.

Damit Kinder mit Hdmophilie an sportlichen und
anderen korperlichen Aktivitaten teilnehmen kénnen,
missen verschiedene Bedingungen erfillt sein. Diese
Bedingungen sollen bei regelmassigen Kontrollen in
einer multidisziplindren Hamopbhilie-Sprechstunde the-
matisiert und Uberpruft werden:

1) Angemessene und individuell angepasste, pro-
phylaktische Substitution des fehlenden Gerin-

nungsfaktors vor der Aktivitat
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Fortbildung

2) Umfassendes Verstandnis der Krankheit
3) Gutes Korpergefiihl

4) Frithzeitige Erkennung funktioneller oder struktu-
reller Defizite, damit ein gezielter Aufbau der Kraft
und/oder eine Verbesserung von Propriozeption
und Koordination angegangen werden kann. Ein
besonderes Augenmerk wird auf die Untersuchung
des Gelenkzustandes - insbesondere der Sprung-
gelenke — und der Fuss- und Beinachsen gelegt.

Wahl der Sportart

Eine Untersuchung von Versloot et al. (2020)" hat ge-
zeigt, dass Kinder und Jugendliche mit Hamophilie in
den Niederlanden gleich viel Sport, wie die Vergleichs-
population treiben und zwar unabhéngig vom Schwere-
grad der Erkrankung. Auch die Sportbeteiligung bei
Risiko- und Hochrisiko-Sportarten ist gleich hoch (z. B.
45 Prozent Kinder mit Hdmophilie vs. 41 Prozent Kin-
der der Vergleichsgruppe spielen Fussball bei den Kin-
dern unter 12 Jahren). Diese korreliert bei Patienten
mit Hamophilie nicht mit einem grosseren Verlet-
zungsrisiko oder vermehrten Blutungen im Vergleich
zu Gleichaltrigen ohne Hamophilie.

Es gibt keine ideale Sportart fir alle und wenn es
sie gabe, wiirden sich nicht alle Hamophilen dafir
interessieren. Bei der Wahl der Sportart spielen un-
terschiedliche Schwerpunkte sowie personliche und
Umgebungsfaktoren eine wichtige Rolle. So soll zum
Beispiel zwischen Erhaltung/Férderung der Gesund-
heit und sozialer Vernetzung/Spass unterscheidet
werden. Zudem spielt es eine Rolle, ob die Sportart
eine Familienaktivitat, ein Teamsport oder eine Einzel-
sportart sein soll, oder ob in erster Linie Erfolg, Ruhm
oder Ehre angestrebt werden (siehe Tabelle I). Grund-
satzlich sollten bei Hdmophilie-Patienten Kampfsport-
arten vermieden werden. Vielmehr als ein absolutes
Verbot fir eine Sportart sollen die Beratung und das
Verstandnis tber Gefahr von Uberbelastungen und

Umgebungsfaktoren

Verletzungen, die eine Sportart mit sich bringt, sowie
die individuelle kérperliche Voraussetzung im Vorder-
grund stehen (Tabelle 2).

Vorbereitung auf die Ausiibung einer
sportlichen Aktivitét

Eine gute Vorbereitung ist bei der Aufnahme einer
neuen Sportart unerlasslich.

Einige Uberlegungen im Voraus erleichtern den
Einstieg und bringen Sicherheit. Folgende Fragen miis-
sen in der multidisziplindren Hamophilie-Sprech-
stunde ausfuhrlich diskutiert werden:

1) Handelt es sich um eine Kontaktsportart?

2) Welche Verletzungen treten bei einer Sportart ver-
mehrt auf und wie kann man sich davor
schitzen?

3) Welche Gefahren sollen in Kauf ggnommen werden
und was ist zu riskant?

4) Wird das Training geleitet und ist die/der Trainer/
in Uber die Hamophilie informiert?

5) Werden die verschiedenen Aufgaben und Anforde-
rungen der Spieler/innen (Position im Team)
berticksichtigt und wird schrittweise darauf
hingearbeitet?

6) Wird das Training regelmassig durchgefihrt, so-
dass ein guter Aufbau gewahrleitet werden kann?

7) Findet das Warm-Up im Training statt oder muss
es davor selbst durchgefiihrt werden?

8) Wie intensiv wird trainiert und was ist das Ziel des
Einzelnen oder des Teams? Handelt es sich um ein
kompetitives Niveau, wo jeder seine volle Leistung
bringen muss?

Personliche Faktoren

Belastung des Bewegungsapparates
Verletzungsrisiko

Intensitat

Regelmassigkeit

Individuelle kérperliche Voraussetzungen
Personliche Vorlieben

Trainingszustand

Soziale und familiare Aspekte

Tabelle 1. Faktoren, die die Wahl der sportlichen Aktivitat bei Himophilie-Patienten beeinflussen kénnen.

Gelenkbelastung Verletzungsgefahr

Stopp & Go

Spriinge / Landung

Schlage / Stosse

Grosse Bewegungsamplitude

Gegner / Mitspieler

Direkter Korperkontakt

Hindernisse, Gerate

Hohes Tempo / grosse Hohe
Bodenbeschaffenheit (rutschig, instabil, hart)

Tabelle 2. Faktoren, welche zu Gelenkbelastung und Verletzungen fithren kénnen.

PAEDIATRICA Vol 33]|3-2022



30

9) Ist die Ausristung (insbesondere Schuhe und
Schutzkleidung, Helm, etc.) ausreichend?

10)Ist die Faktoraktivitat nach der prophylaktischen
Substitution ausreichend?

11) Entspricht der Trainingszustand den
Anforderungen?

Wahrend und nach dem Sport oder

der Aktivitat

Beim Auftreten von Schmerzen wéahrend der Aktivitat
soll eine Pause eingelegt werden. Nach einigen Minu-
ten kann besser abgeschéatzt werden, ob ein Wieder-
einstieg ins Training sinnvoll ist oder ob es sich um
eine schwerwiegende Verletzung handelt. Bei Verdacht
auf eine Blutung, soll unverziiglich eine Faktorsub-
stitution erfolgen und fiir das weitere Vorgehen Kon-
takt mit dem zustandigen Hamophilie-Zentrum auf-
genommen werden. Zu einem intakten Bewegungs-
apparat gehéren, neben gesunden Gelenken, auch ein
gut funktionierender Muskel- und stabiler Bandappa-
rat. Nach dem Training sollen entsprechend Muskeln
und Bander mit Lockerungsiibungen, Entspannung
und sanften Dehnungsmassnahmen zur Férderung
der Regeneration behandelt werden.

Autorinnen

Fortbildung

Schlussfolgerung

Sport ist wichtig fir Kinder und Jugendliche mit
Hamophilie. Damit jedoch Komplikationen moglichst
gering gehalten oder gar verhindert werden kénnen,
braucht es die umfassende und multidisziplinare
Schulung und Beratung der Patienten und ihren
Familien in einem Hamophilie-Zentrum. So kdnnen
diese Patienten ein méglichst normales Leben flihren
mit einer gesunden Entwicklung, uneingeschrankter
Teilhabe und einer guten Lebensqualitat.

Fiir das Literaturverzeichnis verweisen wir auf
unsere Online Version des Artikels.
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