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Ziel dieser Studie war die Untersuchung der Gelenksituation sowie Lebens-
qualitdt bei Personen mit schwerer bis mittelschwerer Hamophilie vor und
nach einer zweijéhrigen .Programmierten Sporttherapie” 40 hdmophile Per-
sonen (40,8+10,6 Jahre) wurden zunachst hinsichtlich ihrer Lebensqualitt
(SF-36) sowie Gelenksituation (Gilbert-Score und WOMAC) mit 26 Kontroll-
personen ohne Hamophilie (42,8+ 11,4 Jahre) verglichen. Im Weiteren nahmen
33 hamophile Probanden iiber zwei Jahre an einem Sporttherapieprogramm
teil. Neben der jahrlichen Erfassung der Gelenksituation sowie Lebensqualitit
wurden das Aktivititsverhalten, Blutungsereignisse sowie der Faktorverbrauch
dokumentiert. Im Querschnittsvergleich belegte der SF-36 einen schlechteren
korperlichen Gesundheitszustand bei den hamophilen Personen (359+9.9)
gegentiber der Kontrollgruppe (54,7 +4.2) (p <0,001). Auch der Gilbert-Score sowie
WOMAC zeigten in allen Skalen deutliche (p<0.001) Einschrinkungen in der
Gelenkfunktion im direkten Vergleich. Die psychische Gesundheit ergab keinen
Unterschied zwischen beiden Probandengruppen. 14 hdmophile Teilnehmer
fithrten ein addquates Training tiber zwei Jahre durch. Trotz der gesteigerten
Aktivitdt (0.9+0,7 auf 1,7+0,6; p<0,01) blieben die Blutungshaufigkeit sowie der
Faktorverbrauchunverdndert. Der WOMACbelegte nach demersten Trainingsjahr
eine Abnahme der Schmerzstirke in den Kniegelenken (23,7+17,3 auf 194 +15,8;
p<0,05). Dariiber hinaus konnten keine Verdnderungen in der Gelenksituation
sowie Lebensqualitit nachgewiesen werden. Zur Verbesserung der Effekte sollen
in Zukunft die Ubungen hinsichtlich Intensitit und Dauer individuell angepasst
und langsam gesteigert werden.

Schliisselworter: Himophilie, Gelenkstatus, Lebensqualitat, Sporttherapie

Die Hamophilieist eine X-chromosomal rezessiv vererbte Blutgerin-
nungsstorung. Bei Personen mit Himophilie A (Inzidenz 1:10.000)
und Héamophilie B (Inzidenz 1:30.000) liegt aufgrund eines Mangels
an Gerinnungsfaktoren VIIIbzw. IX eine verstédrkte Blutungsneigung
vor (16). Der Schweregrad der Himophilie richtet sich nach der ver-
bliebenen Gerinnungsfaktor-Aktivit4t (16). Bei den schweren und
mittelschweren Verlaufsformen treten Blutungen spontan oder
als Folge eines Traumas zu 80% in den grofSen Gelenken auf. Die
aus einer Einblutung resultierende verminderte koérperliche Akti-
vitdt geht in der Folge mit einer Atrophie sowie Schwéchung der
Muskulatur einher. Das betroffene Gelenk wird ohne ausreichende
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The aim of this study was to investigate the joint status and quality of life (QoL) in
persons with severe and moderate haemophilia before, during and after two years
of sports therapy. 40 haemophilic adults (40.8+10.6 years) were compared to 26
subjects without haemophilia (42.8 + 11.4 years) concerning QoL (SF-36) and joint
status (Gilbert-Score and WOMAC). Furthermore, 33 haemophiliacs participated
in sports therapy over two years. In addition, activity level, bleeding incidence
and factor consumption were documented. As a result, SF-36 showed impaired
physical health in persons with haemophilia (35.9+9.9) compared to controls
(54.7£4.2) (p=< 0.001). Additionally, the Gilbert-Score and WOMAC demonstrated
reduced joint function in haemophiliacs (p < 0.001). Mental health did not differ in
the two groups. 14 haemophiliacs performed adequate training over two years. In
spite of more activity (0.9+0.7 to 1.7+ 0.6; p< 0.01), bleeding frequency and factor
consumption still remained unchanged. After the first year, WOMAC revealed less
pain in knees (23.7 + 17.3 to 19.4+15.8; p< 0.05). Moreover, no changes in joint
status and QoL were detected. Therefore, intensity and duration of the exercises
should be gradually and individually increased in the future.

Key Words: Haemophilia, joint status, quality of life, sports therapy

Muskelfithrung anfilliger fiir Fehlbewegungen und zusammen mit
der meist einhergehenden Hypertrophie der Synovialis ist dadurch
wiederum das Verletzungs- und Blutungsrisiko erhéht. Unbehan-
delt ist dies der Beginn eines Kreislaufes mit schwerwiegenden
Auswirkungen auf die Gelenkfunktion (19). Blutungsereignisse fith-
ren jedoch nicht nur zu deutlichen Einschrdnkungen im Bereich
des Bewegungsapparates sondern auch in der Lebensqualitat.

Zur Blutstillung wird der fehlende Gerinnungsfaktor intra-
venos injiziert (On-demand). Bei schweren Verlaufsformen wird
héaufig die prophylaktische Dauerbehandlung angewandt. Seit den
70er Jahren besteht die Mdglichkeit einer Heimselbstbehandlung
mit ausreichend zur Verfiigung stehenden Substitutionsprépa-
raten. Zu den gefiirchteten Nebenwirkungen einer regelméfiigen
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Substitutionsbehandlung zahlen die Hemmbkorperentwicklung so-
wie die Virustibertragung (16).

Bis Ende der 60er Jahre wurden Hédmophiliepatienten samt-
liche korperliche Aktivitdten tiber das Notwendige hinaus verbo-
ten, weil darin ein hohes Risiko fiir Einblutungen gesehen wurde
(28). Folgen dieser Immobilitdt sind verminderte kérperliche
Leistungsfahigkeiten (7,12, 14, 18). Bereits Austin et al. wiesen 1961
auf die Vorziige sporttherapeutischer MafSnahmen bei Personen
mit Hamophilie hin (1). Heute wird Betroffenen ein individuell
angepasstes Koordinations- und Krafttraining zur Erhaltung der
Muskel- und Gelenkfunktion empfohlen (12). Bisher mangelt es
jedoch an Erfahrungen beziiglich trainingsbedingter Verdnde-
rungen bei Personen mit Hadmophilie. Im Rahmen dieser Teilstudie
des ,Haemophilia & Exercise Project’ (HEP) wurden Erwachsene
mit Himophilie zunachst hinsichtlich Threr gesundheitsbezogenen
Lebensqualitdt sowie Gelenksituation mit einer Kontrollgruppe
ohne Hamophilie verglichen. Im Weiteren wurden die himophilen
Teilnehmer in Threr Entwicklung nach einer zweijdhrigen ,Pro-
grammierten Sporttherapie” untersucht.

Probandenbeschreibung

An der Studie nahmen 66 ménnliche Probanden teil, davon 40
Personen mit mittelschwerer bis schwerer Hdmophilie A bzw.
B sowie 26 Kontrollpersonen ohne Hamophilie. Die Probanden
mit Hamophilie wurden iiber Vortrdge in deutschlandweiten Be-
handlungszentren sowie Anzeigen in renommierten, hdmophi-
len Zeitschriften rekrutiert. Die Kontrollprobanden wurden tiber
Aushénge in 6ffentlichen Einrichtungen im Raum Jena rekrutiert
und stimmten beziiglich Alter und BMI mit der Himophiliegruppe
statistisch tiberein. Die anthropometrischen Daten beider Pro-
bandengruppen sind in der Tabelle 1 gegentibergestellt. Aus Tabel-
le 2 gehen klinische Angaben zur Hémophiliegruppe hervor. Aus
Tabelle 3 wird der Gelenkstatus beider Gruppen anhand des Be-
wegungsausmafles ersichtlich, welches mittels eines Goniometers
nach der Neutral-Null-Methode bestimmt wurde (6). Die Kontroll-
gruppe durfte nicht mehr als einmal pro Woche regelméfligen
Sport treiben. Grundsétzlich aus der Studie ausgeschlossen waren
Personen mit organischen und/oder entziindlichen Erkrankungen,
die mit einer Untersuchung bzw. einem korperlichen Training nicht
zu vereinbaren waren. Es lag von jedem Probanden eine schrift-
liche Zustimmung zur Studienteilnahme vor. Das Studienprotokoll
stand in Einklang mit der Helsinki-Deklaration und in Abstimmung
mit der Ethikkommission der FSU Jena.

Studiendesign
Querschnittsuntersuchung: In einem ersten Studienteil wurden 40
hamophile Teilnehmer vor Beginn der Sporttherapie hinsichtlich ih-
rer Lebensqualitdt sowie Gelenksituation mit 26 Kontrollpersonen
ohne Hamophilie verglichen. Sieben Probanden nahmen aus Com-
pliance-Griinden nur an der Querschnittsuntersuchung teil.
Langsschnittuntersuchung: Im  anschliefenden Haupt-
teil dieser Studie fiihrten 33 Probanden mit Hédmophilie eine
zweijahrige ,Programmierte Sporttherapie® durch. Die Eingangs-
untersuchungen wurden nach dem ersten sowie zweiten Trainings-
jahr wiederholt. Zusétzlich wurde das Aktivitdtsverhalten erfasst
sowie Blutungsereignisse und Faktorverbrauch sowohl wihrend
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Tahelle 1: Anthropometrische Daten,
Hémophilie- (N=40) vs. Kontrollgruppe (N=26); MW=+Stabw (Spannweite)

Alter [Jahre] GroBe [cm] Gewicht [kg] BMI [kg/m?2]
Hamophilie- 40,8+10,6 1767 77,6154 25,2+4.6
gruppe (19-62) (162-190) (55,0-123,6) (17,4-37,7)
Kontrollgruppe ~ 42,8+11,4 179+6 84,1+10,2 26,2+3,1
(24-61) (168-190) (62,0-111,4) (21,4-35,2)
Tabelle 2: Klinische Daten der Hamophiliegruppe (N=40);
Angaben in Haufigkeiten (Prozent)
Hamophilieform A 37 (92,5)
B 3 (7,5)
Schweregrad <1% (schwer) 33 (82,5)
(Faktor-VIII/IX-Aktivitat) 1-5% (mittelschwer) 7 (17,5)
Hemmkorper 4 (10,0)
Infektion HIV 8 (20,0)
Hepatitis A 8 (20,0)
Hepatitis B 18 (45,0)
Hepatitis C 27 (67,5)
Behandlung Prophylaxe 17 (42,5)
On-demand 23 (57,5)
Target joint* Ellenbogen 9 (22,5)
Knie 8 (20,0
Sprunggelenk 10 (25,0)

*>3 groBe bzw. >7 Kleine Blutungen/Jahr in einem Gelenk; in Anlehnung an den Blutungsscore
nach Gilbert (1993)

Tahelle 3: BewegungsausmaR beider Knie-, Sprung- und Ellenbogengelenke,
Hémophilie- (N=40) vs. Kontrollgruppe (N=26); Spannweite

Hamophiliegruppe Kontrollgruppe

Knie Links 16-159° 122-158°

(Normwerte: (0/18°/34°-9°/0/150°) (0/0/122°-9°/0/149°)

0071357 Rechts 0-160° 115-161°
(0/14°/14°-10°/0/150°) (0/0/115°-6°/0/155°)

Sprunggelenk  Links 0-63° 42-85°

(Normwerte: (0/34°/34°-5°/0/58°) (4°/0/38°-25°/0/60°)

ASUEN Rechts 0-62° 38-78°
(0717°/17°-12°/0/50°) (18°/0/20°-20°/0/58°)

Ellenbogen Links 32-156° 106-159°

(Normwerte: (0/58°/90°-6°/0/150°) (0/30°/136°-11°/0/148°)

Ll Rechts 26-156° 130-159°

(0/60°/86°-6°/0/150°) (0/8°/138°-10°/0149°)

der Trainingsphase als auch retrospektiv ein Jahr vor Therapie-
beginn dokumentiert.

Untersuchungsmethoden
SF-36 Health Survey: Der SF-36 ist ein standardisierter Fragebogen,
der als eines der weltweit am héufigsten verwendeten Verfahren
zur Erfassung der allgemeinen gesundheitsbezogenen Lebensqua-
litat gilt. Der Fragebogen besteht aus mehreren Subskalen, wobei
hohere Werte einen besseren Gesundheitszustand darstellen (4).
Womac-Arthroseindex: Der WOMAC ist ein weit verbreiteter,
klinischer Fragebogen zur Beurteilung einer Gon- und/oder Coxar-
throse (23). In dieser Arbeit wurden nur die Knie untersucht, da die-
se die am meisten betroffenen Gelenke bei hdmophiler Arthropathie
darstellen (19). Es wurde das Gelenk mit den meisten Beschwerden
gewihlt. Die Items wurden jeweils auf einer 10stufigen Skala beant-
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wortet. Zur besseren Vergleichbarkeit wurden die drei Subskalen
auf eine 0-100 Skala transformiert. Hohere Werte spiegeln hier ei-
nen schlechteren Kniegelenksstatus wider.

Gilbert-Score: Der Gilbert-Score ist ein héufig eingesetztes,
standardisiertes Untersuchungsinstrument zur Klassifikation
der hamophilen Arthropathie. Uberpriift werden beide Ellenbo-
gen, Knie- und Sprunggelenke hinsichtlich klinischer Parameter,
Schmerzen und Blutungen. Héhere Werte belegen strukturelle und
funktionelle Einschrankungen in den sechs Gelenken (9).

Aktivitdtsverhalten, Blutungsereignisse, Faktorenverbrauch:
Zur Verlaufskontrolle der ,Programmierten Sporttherapie® doku-
mentierten die hdmophilen Teilnehmer Héufigkeit und Inhalte
des Trainings. Zuséatzlich wurde das allgemeine Aktivitatsverhal-
ten subjektiv mittels einer vierstufigen Skala (0=gar nicht aktiv bis
3=sehr oft aktiv) beurteilt. Die Anzahl aller Blutungen sowie der
Faktorverbrauch wurden wéhrend der Trainingsphase protokol-
liert sowie retrospektiv mittels Tagebuchaufzeichnungen bis ein
Jahr vor Therapiebeginn zuriickverfolgt.

Programmierte Sporttherapie

Die ,Programmierte Sporttherapie” beinhaltete ein selbstédndiges
Heimtraining tiber zwei Jahre in Kombination mit gemeinsamen
Schulungen in insgesamt sieben Sportcamps. Die Sportcamps
fanden alle vier Monate tber jeweils 2-4 Tage in der Landessport-
schule Bad Blankenburg (Thiiringen) statt. Die Sporttherapie zielte
auf eine Verbesserung der Belastbarkeit des Bewegungsapparates
zur Erleichterung alltidglicher Arbeiten ab. Die Schwerpunkte lagen
dabei in einem sanften Kraft- und Koordinationstraining, wobei
die Aufmerksambkeit besonders auf die Problemgelenke sowie dem
individuellen Gesundheitszustand gerichtet war. Die Ubungen
und Methoden wurden von aktiven physio- und bewegungs-
therapeutischen Mafinahmen abgeleitet: Brustkorbhebung nach
BRUGGER, Myofasziale Weichteiltechniken nach WARD, Gelenk-
mobilisation, Kurzer Fuf$ nach JANDA, Isometrische Spannungs-
techniken (Beinstreckung, Beinadduktion, Armstreckung, Schul-
terblattfixation), Kniebeuge, Einbeinstdnde sowie ganzheitliche
Verfahren wie Tai Chi und die Progressive Muskelrelaxation nach
JACOBSON. Die einzelnen Ubungen wurden den Méglichkeiten
der einzelnen Teilnehmer angepasst. Die Belastung lag im Mittel
bei einem Satz & 5 bis 15 Wiederholungen. Die Intensitat wurde
hauptséachlich tber das eigene Kérpergewicht bzw. verschieden-
starker Thera-Béander® gesteuert. Es wurde ein regelméfSiges Heim-
training von 2-3 Mal pro Woche empfohlen.

Statistische Verfahren

Die Ergebnisse sind als Mittelwerte + Standardabweichung darge-
stellt. Entsprechend der Verteilung wurde zur Gegeniiberstellung
beider Probandengruppen der Mann-Whitney-U-Test verwendet.
Der Vergleich zweier Untersuchungszeitpunkte erfolgte mit Hilfe
des Wilcoxon-Tests. Das Signifikanzniveau wurde auf p<0,05 fest-
gelegt. Alle erhobenen Daten wurden mit dem Software-Programm
SPSS Version 11.5 ausgewertet.

Querschnittsuntersuchung
Die SF-36-Skalen zeigten bei den Probanden mit Hdmophilie im
Vergleich zur Kontrollgruppe eine héchstsignifikant verminderte
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Lebensqualitdtseinschatzung vor allem in den korperlichen Berei-
chen. Die Psychische Summenskala zeigte dagegen keinen Unter-
schied. Die Gegeniiberstellung der WOMAC-Skalen verdeutlichte
bei den hamophilen Personen in allen drei Dimensionen grof3ere
Beschwerden in den Kniegelenken (Tabelle 4). Ein normales, nicht
pathologisches Kniegelenk, welches durch Werte von 0 in allen drei
WOMAC-Skalen reprasentiert wird, lag bei 69,2% der Kontrollper-
sonen sowie bei 22,5% der hdmophilen Probanden vor. Das rechte
Knie war in beiden Gruppen héufiger betroffen. Auch die drei Ska-
len des Gilbert-Scores belegten deutliche Einschrédnkungen in der
Gelenkstruktur sowie -funktion bei Personen mit Hdmophilie im
direkten Vergleich (Tabelle 4).

Langsschnittuntersuchung

Nicht alle 33 hdmophilen Teilnehmer konnten aus zeitlichen oder
krankheitsbedingten Griinden das Training sowie die Untersu-
chungen iiber den gesamten Studienverlauf nach Anweisung durch-
fithren. Daher wurden letztendlich nur die Probanden in die Aus-
wertung einbezogen, die mehr als einmal pro Woche trainierten
sowie bei denen die Trainingspause nicht ldnger als zwei Monate
im Jahr bzw. sechs Wochen direkt vor der Untersuchung betrug. 14
Probanden (46+8; 35-62 Jahre) mit schwerer (N =13) und mittel-
schwerer (N=1) Himophilie A (N=13) bzw. B (N = 1) erfiillten diese
Einschlusskriterien. Das allgemeine subjektive Aktivitatsverhalten
wurde von der Trainingsgruppe nach den zwei Trainingsjahren
signifikant héher beurteilt (Tabelle 5). Von 12 Probanden konn-
ten die Blutungsereignisse sowie der Faktorverbrauch ein Jahr vor
Beginn der Sporttherapie retrospektiv erfasst werden. Trotz einer
gesteigerten Aktivitat blieben die Anzahl der Blutungen sowie der
Faktorverbrauch unverdndert (Tabelle 5). Hinsichtlich der SF-36-
Skalen zeigten sich in der Trainingsgruppe iiber die zwei Jahre keine
Verdnderungen in der Lebensqualitdt. Die WOMAC-Skala Schmerz
belegte dagegen eine Verbesserung nach dem ersten Trainingsjahr
(23,7£17,3 auf 19,4+ 15,8; p<0,05). Nach dem zweiten Trainingsjahr
ging die Schmerzstérke jedoch wieder auf das Ausgangsniveau zu-
riick (24,0+24,0). Weitere Unterschiede im Gelenkstatus konnten
mit dem WOMAC und Gilbert-Score nicht nachgewiesen werden.

In einem ersten Studienteil mit Querschnittsvergleich wurden
zunéchst 40 Personen mit und 26 Personen ohne Hamophilie hin-
sichtlich Threr Gelenksituation sowie Lebensqualitét verglichen. Bei
der Gegeniiberstellung beider Probandengruppen konnten mit dem
SE-36 deutliche Defizite vor allem in der korperlichen Lebensquali-
tatseinschdtzung nachgewiesen werden. Auf psychosozialer Ebene
zeigten sich dagegen weniger Unterschiede. Diese Ergebnisse besté-
tigen die Aussagen vergleichbarer fritherer Studien (15,20,24,26).
Ein Erklarungsansatz fiir die unauffillige psychische Verfassung
hamophiler Personen liegt darin, dass die Haimophilie eine chro-
nische Erkrankung von Geburt an ist. Personen mit Hamophilie
scheinen trotz korperlicher Einschridnkungen teilweise gut mit der
Erkrankung umgehen zu kénnen, da sie es nicht anders kennen.
Hinzu kommt die verbesserte medizinische Versorgung hdmophiler
Patienten in den letzten 30 Jahren.

Die schlechte physische Gesundheitseinschitzung bei den
hédmophilen Personen geht auf die funktionellen sowie strukturellen
Einschrdnkungen in den Gelenken zurtick, wie es die Ergebnisse des
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Tabelle 4: SF-36, WOMAC und Gilbert-Score, Himophilie- (N=40) vs. Kontrollgruppe
(N=26); MW=Stabw, n.s.=nicht signifikant.

Hamophiliegruppe  Kontrollgruppe p

SF-36 (Skalen 0-100)

Korperliche Funktionsfahigkeit  51,9+24,8 93,5+10,0 <0,001
Korperliche Rollenfunktion 60,6+40,4 99,0+4,9 <0,001
Schmerzen 49,2+20,2 87,5+17,1 <0,001
Gesundheitswahrnehmung 48,6+17,0 70,9+16,9 <0,001
Vitalitat 53,5+154 65,0+16,7 <0,05
Soziale Funktionsfahigkeit 75,6+26,8 91,3+17,9 <0,01
Emotionale Rollenfunktion 80,0+36,0 89,7279 n.s.
Psychisches Wohlbefinden 70,3+13,5 72,9+14,4 n.s.
Korperliche Summenskala 35,949,9 54,742 <0,001
Psychische Summenskala 52,199 49,9+9,2 n.s.
WOMAC (Skalen 0-100)

Schmerz 19,6+18,6 40+11,0 <0,001
Steifigkeit 29,9+31,6 2,8+84 <0,001
Tétigkeiten 2474259 2,8+17,7 <0,001
Gilbert-Score

Klinischer Score (Skala 0-64)  15,5+6,4 44425 <0,001
Schmerzscore (Skala 0-18) 7,9+4,0 1,1x13 <0,001
Blutungsscore (Skala 0-18) 5,146 0,0+0,0 <0,001

Tabelle 5: Aktivitatsverhalten (N=14), Blutungsereignisse und Faktorverbrauch der
hamophilen Trainingsgruppe (N=12) vor sowie wahrend des ersten bzw. zweiten
Trainingsjahres (TJ); MW=Stabw, n.s.=nicht signifikant.

Vor Wahrend 1. T) Wiéhrend 2.T)  p
Aktivitatsverhalten  0,9+0,7 1,4+0,6 1,7£0,6%* <0,01
(Skala 0-3)
Blutungsereignisse ~ 23,8+27,5 21,6+22,6 20,4+22,6 n.s.
pro Jahr
Faktorverbrauch pro  231+215 243+201 240+196 n.s.

Jahr in Tausend

**signifikant im Vergleich zu vor dem Training

WOMAC und Gilbert-Scores belegen. Auch Fischer et al. (8) konnten
nachweisen, dass stirkere Gelenkveranderungen zu einem deutlich
geringer eingeschétzten kérperlichen Gesundheitszustand fithren.
Im Vergleich zu den genannten Studien fiel in der eigenen Hdmo-
philiegruppe die kérperliche Gesundheit sogar noch schlechter aus.
Bei der Mehrheit der Patienten lagen teilweise schwerwiegende In-
fektionen vor. Diese Erkrankungen sowie deren Therapien kénnten
zusétzlich zu einem schlechteren korperlichen Gesundheitszustand
beitragen, obwohl hier ebenso grofle Auswirkungen auf psychoso-
zialer Ebene erwartet worden wéren (3). Inwieweit jedoch bei Pati-
enten mit Himophilie neben bereits bestehenden kérperlichen Ein-
schriankungen das Vorliegen von Infektionserkrankungen zusatzlich
den Gesundheitszustand beeinflusst, ist aufgrund des Fehlens
spezifischer Frageb6gen noch unklar (2,15,26).

Auch der WOMAC zeigte in allen Dimensionen hoch-
signifikante Beeintrachtigungen im Kniegelenk bei den hamophilen
Patienten im Vergleich zu den Kontrollpersonen. In der gingigen
Literatur konnte lediglich eine weitere Studie gefunden werden, die
den WOMAC zur Untersuchung hdmophiler Personen einsetzte.
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Schick et al. (21) verwendeten den WOMAC zum Vergleich des Ge-
lenkstatus vor und nach Knie-TEP. In der Gegeniiberstellung wiesen
die himophilen Probanden, die in der Studie von Schick et al. kurz
vor der Operation standen, einen schlechteren Gelenkstatus in allen
drei Skalen auf, als die aktuell in der eigenen Studie untersuchten
Hémophiliepatienten. Allerdings zeigten sich auch bei Schick et al.
die grofiten Einschréankungen bei der Steifigkeit.

Zur Untersuchung weiterer tragender Gelenke wurde der Gil-
bert-Score eingesetzt. Obwohl auch in der Kontrollgruppe teilweise
Defizite im Bewegungsausmaf3 erkennbar sind (vgl. Tabelle 3), weist
der Gilbert-Score in allen Skalen hochsignifikante Unterschiede
zwischen Personen mit und ohne Hdmophilie nach. Ein Vergleich
mit weiteren Studien wird dadurch erschwert, dass obwohl der Gil-
bert-Score als ,Golden Standard” verwendet sowie durch die World
Federation of Hemophilia empfohlen wird und dariiber hinaus kein
alternatives klinisches Instrument verfiigbar ist, fiir den Einsatz
aber genaue Definitionen sowie einheitliche Bewertungskriterien in
der Literatur fehlen (22).

Zusammenfassend ldsst sich fiir die Querschnittsuntersu-
chung festhalten, dass die Gelenkfunktion sowie Lebensqualitét,
vor allem in Bezug auf die kérperliche Gesundheit, bei hamophilen
Erwachsenen im Vergleich zu Personen ohne Hamophilie deutlich
eingeschrénkt sind, was die Bedeutung von gezielten sportthera-
peutischen MafSnahmen unterstreicht. In einer Vorstudie innerhalb
der eigenen Arbeitsgruppe fiihrten Hilberg et al. (13) ein sechsmo-
natiges Trainingsprogramm mit hdmophilen Personen durch. Das
Training erfolgte regelméflig zwei Mal die Woche gemeinsam in
der Gruppe. Die Inhalte bilden bis heute in Teilen die Grundlage
der ,Programmierten Sporttherapie” Im Ergebnis konnten Hilberg
und Mitarbeiter in der Hdmophiliegruppe Verbesserungen in der
statischen Muskelkraft sowie der Gleichgewichtsfdhigkeit nachwei-
sen. Weitere frithere Studien belegen ebenfalls eine Verbesserung
der Kraftfdhigkeit bei hdmophilen Personen nach einem speziellen
Widerstandstraining (10,17,25).

Das Konzept der ,Programmierten Sporttherapie® entstand
vor dem Hintergrund, moglichst vielen Betroffenen trotz weiter
Entfernungen zu entsprechend ausgebildeten und ausgestatteten
Behandlungszentren ein regelméfliiges und langfristiges sportthe-
rapeutisches Training anzubieten. Zwei Jahre nach dessen Umset-
zung wurden nun in der vorliegenden Studie erstmalig die Effekte
der ,Programmierten Sporttherapie” auf den Gelenkstatus sowie
die Lebensqualitat untersucht. Insgesamt konnten 14 trainingsak-
tive hdmophile Teilnehmer im Verlauf der zwei Jahre untersucht
werden. Mit Hilfe eines Fragebogens wurde das Aktivitdtsverhalten
im Verlauf dieser zwei Jahre iiberpriift und es konnte eine deutliche
Zunahme der kérperlichen Aktivitaten in dieser Gruppe nachgewie-
sen werden. Trotz eines gesteigerten Aktivitdtsverhaltens traten in
der Trainingsgruppe aber keine zusétzlichen Blutungen sowie kein
erhéhter Faktorverbrauch auf. Die Blutungsereignisse sowie der
Faktorverbrauch wurden ein Jahr retrograd, dies ist bei vorgeschrie-
bener Dokumentationspflicht moglich, vor sowie wéhrend der
Trainingsphase exakt dokumentiert und statistisch ausgewertet.
Somit stellt zunédchst die ,Programmierte Sporttherapie’, als eine
Kombination gemeinsamer Sportcamps mit einem selbstandigen
Heimtraining, eine durchaus geeignete und sichere Methode dar,
hamophile Personen sporttherapeutisch anzuleiten.

Der WOMAC belegte nach dem ersten Trainingsjahr eine Ab-
nahme der Schmerzstérke im Kniegelenk, was sich aber nach dem
zweiten Jahr wieder nivellierte. Im Weiteren konnten keine signifi-
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kanten Verdnderungen in der Gelenksituation sowie Lebensquali-
tat in dieser Gruppe nachgewiesen werden. Ursachen fiir die ge-
ringen Verdnderungen liegen hier moglicherweise in der mit einem
Heimtraining immer einhergehenden Motivationslage sowie einer
geringeren Moglichkeit einer addquaten Trainingssteuerung gegen-
iiber einer Behandlung durch einen Therapeuten vor Ort. Dariiber
hinaus ist festzuhalten, dass es sich bei den untersuchten Pro-
banden um Patienten mit teils schwersten irreversiblen Gelenk-
deformitdten sowie Funktionsverlusten handelte. Daher wire zu
iberpriifen, ob aufgrund des vorliegenden Krankheitsbildes bereits
eine Erhaltung des strukturellen und funktionellen Gelenkstatus
als positiv zu bewerten ist. Leider fehlt hier zur Uberpriifung die
passive hamophile Kontrollgruppe, die keinen Kontakt zum Trai-
ning hatte, was aus verschiedensten Griinden nicht moglich war.
Bei der vorliegenden Studie handelt es sich zundchst um eine reine
Beobachtungsstudie an einer Subpopulation zur Uberpriifung der
Umsetzbarkeit eines derartigen Trainings. Es konnten aufgrund
fehlender Folgemessungen und Dokumentationsunterlagen sowie
unzureichender Compliance am Training letztendlich nicht alle
Teilnehmer ausgewertet werden. Des Weiteren scheinen die einge-
setzten Untersuchungsmethoden fiir die Erfassung der Gelenksitu-
ation sowie Lebensqualitdt bei hdmophilen Personen nicht sensitiv
genug zu sein. Erst in jlingster Zeit hat die Entwicklung spezifischer
Messinstrumente zugenommen, wie beispielsweise der Haem-A-
QoL-Fragebogen (11) zur Beurteilung der krankheitsspezifischen
gesundheitsbezogenen Lebensqualitdt oder die Haemophilia Ac--
tivities List (27) zur Erfassung funktioneller Einschrankungen im
Alltag speziell bei hamophilen Personen. Auch in der eigenen Ar-
beitsgruppe wurde aktuell der HEP-Test-Q-Fragebogen entwickelt,
der die korperliche Leistungsfahigkeit bei hamophilen Patienten
untersucht (5).

Schlussfolgernd kann gesagt werden, dass eine ,Program-
mierte Sporttherapie” ein sicheres therapeutisches Verfahren fiir
Personen mit schwerer Blutungsneigung darstellt und zu einer Zu-
nahme der kérperlichen Aktivitdt ohne Blutungsgefahr fiihrt. In Zu-
kunft sollten zur Verbesserung bzw. Erhaltung der Gelenksituation
sowie der Lebensqualitit die Ubungen hinsichtlich Intensitdt und
Dauer unter der Leitung erfahrener Therapeuten vorsichtig und in-
dividuell gesteigert werden. Dabei werden motivationale Aspekte
in der langfristigen sowie nachhaltigen Therapie zunehmend an
Bedeutung gewinnen. Dartiber hinaus werden in den kommenden
Studien aufgrund neuester auch eigener Entwicklungen zuneh-
mend hdmophiliespezifischere Messinstrumente eingesetzt. Nur
so ist die genaue Planung, Uberwachung und Qualitétssicherung
sporttherapeutischer Mainahmen zu gewéhrleisten.

Angaben zu finanziellen Interessen und Beziehungen, wie Patente, Ho-
norare oder Unterstiitzung durch Firmen: Baxter Deutschland GmbH,
Haider® Bioswing GmbH, Thera-Band’ Europe.

Diese Studie wurde unterstiitzt durch den Interessenvertretungen
DHG e.V.und IGH e.V. sowie deutschlandweite Himophiliebehand-
ler stellvertretend durch Univ.-Prof. Dr. med. W. Schramm (Medizi-
nische Klinik, Ludwig-Maximilians-Universitat Miinchen). Weitere
Informationen unter: www. haemophilia-exercise.de.
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