Transition bei zystischer Fibrose

Das Ziircher Transitionsprogramm fiir CF-Patienten

Mit dem medizinischen Fortschritt hat auch die Bedeutung der Transition von
der Padiatrie zur Erwachsenenmedizin zugenommen. Die erfolgreiche Durch-
fihrung der Transition ist eine grosse Herausforderung. Die Zentren fur zys-
tische Fibrose an beiden Universitatsspitalern in Zirich, am Universitatskin-
derspital Eleonorenstiftung und am Universitatsspital Zirich, verbindet seit
Langem ein Transitionsprogramm, das 2001 begriindet wurde.

Von Renate Spinas und Alexander Moller

Im Idealfall erfolgt die Transition
von CF-Patienten zwischen dem
18. und 21. Lebensjahr.
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ank des medizinischen Fortschritts sowie neuer
Therapie- und Pflegemassnahmen steigt die Le-
benserwartung von Patienten mit zystischer Fi-
brose (CF) weiterhin an. Zurzeit geht man davon
aus, dass 90 Prozent der CF-Kinder das Erwachsenenalter
erreichen werden, und Uber die Hélfte der CF-Patienten
ist alter als 18 Jahre. 2016 durften CF-Patienten mit einer
mittleren Lebenserwartung von zirka 40 Jahren rechnen.
Aufgrund aktueller Hochrechnungen nimmt man an, dass
die heute geborenen CF-Patienten ihren 50. Geburtstag
erleben werden (1). Allerdings ist auch bekannt, dass auf-
grund des naturlichen Verlaufs dieser Erkrankung multi-
systemische Erkrankungen im Erwachsenenalter zuneh-
men (2, 3).
CF-Patienten erfreuen sich heute besserer Gesundheit als
in frGheren Jahren. Dies ermoglicht ihnen eine bessere
Ausbildung und dadurch auch bessere berufliche Chan-
cen. Sie leben haufig in stabilen Partnerschaften und kon-
nen eine eigene
Familie griinden. Ba-
sis dieses Erfolgs ist
die Betreuung der
Patienten durch ein
spezialisiertes, multi-
disziplindres medizi-
nisches Team und ein
glatter Ubergang der CF-Patienten aus einer fast 20-j&h-
rigen padiatrischen Betreuung in die neue Welt der Er-
wachsenenmedizin — ohne therapeutischen Unterbruch,
bei gutem Befinden und guter Lebensqualitat.

Allgemeine Probleme der Transition

Der Ubergang von der Adoleszenten- zur Erwachsenen-
medizin ist eine dusserst herausfordernde Phase. Die Tran-
sition wird als sorgfaltig geplanter Ubergang von Jugend-
lichen und jungen Erwachsenen mit chronischen
Krankheiten von der pédiatrischen zur Erwachsenenme-
dizin definiert (4).

In der Kindheit sind Eltern und Fachpersonen fur alle Ent-
scheidungen verantwortlich. Die Adoleszenz geht mit
betrachtlichen physischen und psychischen Veranderun-
gen auf dem Weg zum Erwachsenwerden einher, die zu
problematischem Verhalten mit dramatischen Konse-
quenzen fuhren kénnen — selbst bei Adoleszenten, die
nicht zusétzlich mit einer chronischen Erkrankung belas-
tet sind. Bei Jugendlichen mit chronischen Erkrankungen
kann die Adoleszenz eine ausserordentliche Belastung
darstellen, sowohl fur sie selbst als auch fur ihre Familien.
Dies kann zu einer vollstandigen Vernachlassigung oder
Missachtung der indizierten Therapie fihren, selbst wenn
alles versucht wird, die Motivation fur die taglich not-
wendigen therapeutischen Massnahmen zu erhalten (4).
Die Pubertat ist eine kritische und dynamische Phase.
Leider findet die Transition typischerweise in genau dieser
Zeit statt, wenn die Patienten ohnehin mit den biologi-
schen, emotionalen und psychischen Veranderungen zu
kampfen haben (2). Zusatzlich kann der Unterbruch der
Therapie zu einer einschneidenden Verschlechterung
des Gesundheitszustandes fuhren und damit zu noch
mehr Schwierigkeiten, ein ausreichendes Selbstmanage-
ment zu entwickeln. Wir beobachten in dieser Lebens-
phase bei den von CF betroffenen Jugendlichen haufig
eine sehr niedrige Compliance und eine Vernachlassi-
gung der Therapie.

Gutes Timing ist notwendig

Das fruhe Erwachsenenalter ist eine Phase radikaler Ver-
anderungen und haufig kein guter Zeitpunkt, um die
«Nabelschnur» zu durchtrennen. Aus diesem Grund
sind ein individuelles Transitionsprogramm und gutes
Timing vonnoéten. Im Idealfall erfolgt die Transition von
CF-Patienten zwischen dem 18. und 21. Lebensjahr. Es
besteht jedoch ein Konsens, dass das chronologische
Alter allein kein ausreichendes Kriterium ist. Das Timing
sollte vielmehr flexibel und der Reife sowie dem Ge-
sundheitszustand des Patienten angemessen sein (5-7).
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Falls die Transition nicht erfolgreich gemanagt wird, kann
dies zu erheblichen Liicken in der Gesundheitsversorgung
fuhren, zu einem Anstieg der Morbiditat und sogar zum
volligen Ausstieg des Patienten aus der regelmassigen
medizinischen Versorgung — bis man ihn in der Notauf-
nahme wiedersieht (5).

Voraussetzung fir eine erfolgreiche Transition ist eine
Reihe von Fahigkeiten und Lernprozessen, sowohl seitens
der Fachpersonen als auch seitens des Patienten und sei-
ner Familie; sie werden im Folgenden erldutert.

Voraussetzungen bei den Fachpersonen
Arzte und medizinisches Fachpersonal haben eine ethi-
sche Verpflichtung, sich die notwendigen spezifischen
Féhigkeiten zur Fihrung und Schulung von Patienten mit
einer chronischer Erkrankung anzueignen, um eine opti-
male Begleitung und ein gutes, partnerschaftliches Ma-
nagement zu gewahrleisten. Zum Beispiel ist die Technik
des «motivational interviewing» gut geeignet, um Fami-
lie und Patienten vor und waéhrend der Adoleszenz zu
begleiten. Diese motivierende Kommunikationstechnik ist
nicht nur fur die Forderung der Therapieadhérenz hilf-
reich. Sie unterstltzt auch die Unabhangigkeit des Patien-
ten, sodass dieser gut vorbereitet, informiert und enga-
giert in den Transitionsprozess geht, mit bestmdglicher
Selbstwirksamkeit und «empowerment». Um eine le-
benslange kontinuierliche Versorgung zu garantieren,
braucht es ein gut kooperierendes Transitionsteam. Pad-
iatrische und Erwachsenenabteilungen missen eng zu-
sammenarbeiten. Dazu gehoért auch die Erstellung von
Transitionsrichtlinien.

Voraussetzungen bei Familie und Patient
FUr die Familie und den Patienten beginnt der Transitions-
prozess nicht erst in der Transferphase, sondern bereits
zum Zeitpunkt der Diagnose nach der Geburt oder am
ersten Termin in einem CF-Zentrum. Die Transition um-
fasst nicht nur den Transfer, sie ist ein Entwicklungspro-
zess. Die Vorbereitung auf den Ubergang beginnt lange
vor dem Ubergang von einem Zentrum zum anderen.

Es ist wichtig, den jugendlichen Patienten zu befahigen,
Selbstverantwortung fur seine Therapien zu Ubernehmen
und sich an Entscheidungen zu beteiligen (6). Das Uber-
nehmen von Verantwortung fir die selbst durchzufthren-
den Behandlungsmassnahmen und die Entwicklung von
eigenen Strategien sind gute Pradiktoren, um einzuschat-
zen, ob ein Patient reif fur die Transition ist (7), weil dies
von ihm ein hohes Mass an Selbstwirksamkeit erfordert (8).
Auch fir die Eltern ist die Vorbereitung auf die Transition
ein langwieriger Prozess, weil sie Vertrauen in die Selbst-
verantwortlichkeit ihres Kindes entwickeln missen. Zu-
dem mdissen sie die Kontrolle Uber die Therapie abgeben
und kénnen darum ablehnend reagieren, wenn sie weni-
ger in die Entscheidungsfindung einbezogen werden als

lien zum Krankheitsprozess und zum Sinn und Nutzen von
Medikamenten und Therapiepldnen. Das gesamte multi-
disziplinare Team legt dabei jedoch stets den Fokus auf
die Forderung des Selbstmanagements. Darlber hinaus
erfolgen Massnahmen, die den Jugendlichen und ihren
Familien helfen, Konflikte zu 16sen und die Therapiead-
hérenz zu fordern. Ziel all dieser Massnahmen ist es, den
Patienten bestmaoglich zu beféhigen, selbstverantwortlich
zu handeln.

Wann ist es so weit?

In den fruhen Teenagerjahren beginnt das padiatrische
Team, den Patienten und seine Eltern konkret auf die
Transition vorzubereiten und (erneut) Uber den Transiti-
onsprozess zu sprechen.

Die eigentliche Transition, der definitive Ubergang von
der padiatrischen zur Erwachsenenmedizin, kann erfol-
gen, wenn der junge Patient in der Lage ist, sich auf die
Transition vorzubereiten, diese zu beginnen, fortzufthren
und zu vollenden. Die behandelnden Arzte und das ganze
CF-Team evaluieren die Bereitschaft und Befahigung des
jungen Patienten (transfer readiness) in den mittleren und
spaten Jugendjahren.

Die definitive Transition

Sobald die Voraussetzungen gegeben sind, erfolgt die

definitive Transition:

@ Das padiatrisch-pneumologische Team bespricht die
Transition mit dem Patienten und seiner Familie.

@ Der Fall des Patienten, der fir die Transition bereit ist,
wird im wochentlichen CF-Meeting mit dem Team be-
sprochen.

@ Die Transition soll nur stattfinden, wenn der Krank-
heitsstatus stabil ist und der Patient sich in einer stabi-
len sozialen Situation befindet.

@ Das ganze Transitionsteam trifft sich, um die Kranken-
geschichte anhand der zusammenfassenden Berichte
aller Spezialisten des padiatrischen Teams mit den Spe-
zialisten aus der Erwachsenenmedizin multidisziplinar
zu besprechen.

Tabelle:
Unterstiitzung des Selbstmanagements

o altersgemasse Vermittlung von Wissen

e Hilfe fiir das eigenstandige Leben (Inhalationen, Medikamente)

o Maglichkeiten fiir das Kind und seine Familie, Wissen und Fahigkeiten zum Selbst-

management der Erkrankung zu erlangen

e Aufbau eines Vertrauensverhaltnisses mit dem Therapieteam

e Wenn der Patient alter wird, sollte sich die Kommunikation mit dem Therapieteam

nach und nach von den Eltern hin zum Patienten verschieben:

—In den friihen Jahren wird er von seinen Eltern begleitet.

mehr als zehn Jahre tibernahmen sie eine dusserst wich- — Ab dem Alter von 10 bis 12 Jahren wird mit ihm alleine gesprochen; am Ende
tige und zeitraubende Rolle zur Erhaltung von Gesundheit der Konsultation informelles Gesprach zusammen mit den Eltern.

und Wohlergehen ihres kranken Kindes (6). Wichtige — Vor- und Nachbesprechung mit den Eltern per Telefon.

Punkte zur Unterstitzung des Selbstmanagements bei CF — Ab einem Alter von 16 Jahren kommen die Patienten alleine oder zusammen mit
sind in der Tabelle zusammengefasst. Freund oder Freundin; von den Eltern unabhangige Termine werden angeboten,
In den frihen Teenagerjahren konzentriert sich das CF- und der Patient dazu ermutigt.

Team auf die Schulung der Jugendlichen und ihrer Fami-

zuvor. Schliesslich sind die Eltern Experten fir die Pflege
ihres Kindes und wissen viel Uber die Erkrankung. Fur

5+6/189 Padiatrie 33



@ Danach folgt ein Konsultationstermin in der pédiatri-
schen Klinik, an dem der pédiatrische und der Erwach-
senen-Pneumologe teilnehmen, um einen Austausch
zwischen medizinischem Team, Patient und Familie zu
ermoglichen.

@ 1 bis 2 Monate spater erfolgt die erste Konsultation im
Erwachsenenspital in Anwesenheit beider Arzte. Von
diesem Zeitpunkt an ist der Erwachsenenpneumologe
fur den Patienten verantwortlich.

@ Das Team der Erwachsenenmedizin gibt uns Feedback,
und wir evaluieren den jeweiligen Transitionsprozess in
halbjahrlichen Meetings.

Transitionsprogramme sind weltweit sehr unterschiedlich.

Obwohl es einige Studien zur Wahrnehmung der Transi-

tion durch Patient, Familie und Fachpersonen in verschie-

denen Transitionsprogrammen gibt, weiss man bis heute
kaum etwas dartber, welche Transitionsmethode bei

CF-Patienten am besten ist (9—12). Jedes Zentrum muss

das fur die lokalen Verhéltnisse am besten geeignete Pro-

gramm entwickeln und durchfthren. Strukturierte Trans-

itionsprogramme verbessern die Zufriedenheit, die Un-
abhéngigkeit und das Wohlbefinden der Patienten.
Insofern ist das Etablieren eines Transitionsprogramms ein
wichtiger Schritt, um die Gesundheit des Patienten, die
Kontinuitat der Behandlung und die Therapieadharenz zu
optimieren (13-15).

Korrespondezadresse:

Dr. med. Renate Spinas

Oberarztin Pneumologie/CF
Universitats-Kinderspital Eleonorenstiftung
Steinwiesstrasse 75

8032 Ziirich

E-Mail: renate.spinas-haeller@kispi.uzh.ch

Interessenlage: Die Autoren erklaren, dass keine Interessenkonflikte im Zusammenhang
mit diesem Artikel bestehen.

Dieser Artikel wurde fiir die PADIATRIE in englischer Sprache erstellt und von Dr. Renate
Bonifer ibersetzt.

NACHGEFRAGT: Wie erleben Eltern und Patienten die Transition?

Die Transition ist eine grosse Herausforderung fir die Betroffenen und ihre

Familien. Wir fragten sowohl Eltern als auch eine CF-Patientin nach ihren

personlichen Erfahrungen im Transitionsprozess und ihren Wiinschen an das

Behandlungsteam.

«Es muss ehrlich iiber den Gesundheitszustand gesprochen werden»

Interview mit den Eltern einer CF-Patientin in der Pubertat
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Wie und wo haben Sie sich das meiste Wissen liber
die zystische Fibrose aneignen kénnen?

Wir haben am meisten vom CF-Team im Kinderspital, in
den regelmassigen Kontrollen, gelernt.

Was hat lhnen geholfen, vermehrt Verantwortung
im Managen der Krankheit zu (ibernehmen?

Am Anfang war der wochentliche Austausch mit der Phy-
siotherapeutin sehr hilfreich. Durch die telefonischen
Rucksprachen wéhrend eines Infekts haben wir gelernt,
auf die Symptome zu achten, und wir lernten, damit um-
zugehen und zu reagieren.

Welche Punkte waren und sind fiir Sie wichtig, da-
mit es gelingt, dem Kind vermehrt Verantwortung
zu libergeben und damit die Selbstwirksamkeit zu
férdern?

Es war uns wichtig, immer wieder offen und ehrlich mit
unserer Tochter Uber die Krankheit zu reden und die
Krankheit vor anderen Personen nicht zu verstecken

Was erleichtert aus lhrer Sicht den Aufbau einer
tragfahigen, vertrauensvollen Beziehung zum Be-
handlungsteam?

Das regelmassige Intervall der Kontrolltermine und, wenn
moglich, immer mit denselben CF-Team-Mitarbeiterinnen
zu sprechen — das ist fur eine Zusammenarbeit sehr
wichtig.

Wie gelingt es lhnen, die Therapietreue im téglichen
Leben konsequent umzusetzen?
Fur uns als Eltern war es immer selbstverstandlich, das
Bestmagliche fur die Gesundheit unserer Tochter zu tun.
Mit dieser Haltung ist unsere Tochter aufgewachsen, und
so gehort dies auch zu ihrem Alltag.

Haben Sie konkrete Wiinsche an das Behandlungs-
team im Sinne einer optimalen Begleitung ihrer
Tochter durch die Pubertat und der Vorbereitung fiir
die Transition in eine Erwachsenen-CF-Ambulanz?

Wir winschen uns, dass mit unserer Tochter ehrlich tber
ihren Gesundheitszustand gesprochen wird und dass
mogliche Konsequenzen fir den Verlauf der Krankheit
angesprochen werden. Wir mochten, dass man ihr zeigt,
dass sie nicht allein mit ihrer Krankheit ist. Beim ersten
Kontakt mit der Erwachsenen-CF-Ambulanz ware es gut,
wenn eine Vertrauensperson vom Kinderspital dabei ist.
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«Selbstverantwortung ist hier viel mehr gefragt als im Kispi»

Interview mit einer lungentransplantierten, erwachsenen CF-Patientin

Sie wurden vor vielen Jahren vom Kinderspital Zi-
rich ans Universitatsspital Ziirich in die Sprech-
stunde fiir Erwachsene mit zystischer Fibrose trans-
itiert. Wie haben Sie den Transitionsprozess in
Erinnerung?

Ich wurde vom Kispi etwas spéater als Ublich an das USZ
Ubergeben, da ich mit 18 Jahren die LAP hatte und zu-
satzlich noch etwas in meiner Familie passierte. Deshalb
wurde ich erst mit etwa 20 Jahren transitiert. Zuerst kam
mein zukinftiger Arzt vom USZ in die Sprechstunde ins
Kispi und hat sich bei mir und meiner Mutter vorgestellt.
Er hat uns dann erklart, wie alles ablduft im USZ. Beim
zweiten Termin gingen wir alle, inklusive meiner Kispi-
Arztin, ins USZ, und ich wurde dann offiziell ibergeben.
Von da an gehorte ich zu den Erwachsenen.

Mich hatte es etwas bedngstigt, in ein so grosses Spital
zu wechseln, wo ich mich gar nicht auskannte und viel-
leicht nur eine von vielen «<Nummern» sein wirde. Ob-
wohl ich meinen USZ-Arzt ja schon gekannt habe, war
der Wechsel eine grosse Umstellung. Vorher kam ich aus
einem behiteten Umfeld vom kleineren Kispi, wo ich so
viele Personen gekannt habe. Ich musste zuerst Vertrauen
zum neuen Arzteteam am USZ fassen.

Wie ist es lhnen gelungen, gut Fuss zu fassen im
neuen Spital?

Die ersten paar Male war es schon etwas gewdhnungsbe-
durftig, und ich fthlte mich noch sehr fremd im neuen
Spital. Es wurde dann aber von Mal zu Mal besser, und ich
lernte das neue Team und die neue Umgebung besser
kennen. So wuchs auch das Vertrauen in die neuen Arzte.
Bei den Erwachsenen musste man sich mehr «wehren»
und auch einmal die eigenen Standpunkte vertreten.
Selbstverantwortung ist hier viel mehr gefragt als im Kispi.

Was erleichtert aus lhrer Sicht den Aufbau einer
tragfahigen, vertrauensvollen Beziehung zum Be-
handlungsteam?

Es braucht eine genigend grosse Angewdhnungszeit.
Und zwar von beiden Seiten.

Was hat lhnen und lhren Eltern friiher geholfen,
vermehrt Verantwortung im Managen der Krank-
heit zu tibernehmen?

Die Routine im normalen Alltag und natirlich auch einfach
der gesunde Menschenverstand. Wir haben uns Mihe
gegeben, dass die Krankheit nicht unser komplettes Fami-
lienleben beherrscht. Unsere Devise war und ist, immer so
normal zu leben, wie es irgendwie maglich ist.

Sie wurden vor einigen Jahren lungentransplantiert.
Wie gelingt es lhnen so gut, Therapietreue im tag-
lichen Leben so konsequent umzusetzen - friiher als
Jugendliche und heute als erwachsene Frau?

Klar habe und hatte auch ich ab und zu schon mal die
Nase voll von all dem. Aber ich habe schon als Jugendliche
gemerkt, dass ich nur mir selbst schade, wenn ich zum
Beispiel mein Pankreasmedikament nicht nehme. Die
Bauchschmerzen kamen postwendend. Ich habe das Ge-
fihl, jeder muss einmal so etwas erleben, damit er die
Augen aufmacht und den gesunden Menschenverstand
einschaltet. Wenn ich die Tabletten nicht nehmen und die
Therapien nicht machen wirde, schade ich mir ja nur
selbst. Und jetzt mit der neuen geschenkten Lunge ist es
fr mich selbstverstandlich, dass ich mich an die Vorga-
ben, wie zum Beispiel die pinktliche Tabletteneinnahme,
halte. Die Frage ist doch immer: «Willst du leben oder
nicht?» Fur mich steht ganz klar das Leben im Vorder-
grund, und dazu gehdren halt die Therapien.

Haben Sie konkrete Wiinsche an das Behandlungs-
team im Sinne einer optimalen Begleitung durch die
Pubertét und einer Vorbereitung fiir die Transition
in eine Erwachsenen-CF-Ambulanz?

Die zukiinftigen und auch die fritheren Arzte sollen sich
wirklich Zeit nehmen fir die Patienten. Die Angste der
Patienten sind fur die einen Arzte vielleicht nicht so rele-
vant, aber fUr die Patienten sind sie es. Vielleicht sollten
auch die neuen Arzte am Anfang «einen Gang herunter-
schalten», da die neuen Patienten wirklich noch «Kinder»
sind und sich zuerst am neuen Ort und mit der neuen
Situation abfinden mussen. Ich fand die Vorbereitung fur
die Transition gut, aber der Wechsel ist trotzdem ein
«Schock», weil halt alles véllig anders ist.
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