reduzieren.

» Das Thema , Transition” gewinnt auch im Bereich der angeborenen Stoffwechselerkrankungen
durch die steigende Lebenserwartung der Patientlnnen zunehmend an Relevanz.

» Angeborene Stoffwechselstorungen sind komplexe Erkrankungen, deren Management ein
multiprofessionelles Team erfordert, sowohl im Bereich der Padiatrie als auch -
weiterflihrend — im Bereich der Erwachsenenmedizin.

» Eine frithzeitige Vorbereitung der Patientinnen, eine standardisierte Vorgehens-
weise und gute Kommunikation zwischen dem padiatrischen und dem
Erwachsenenteam sind hilfreich, um das Risiko fiir Versorgungsliicken zu

Das Wiener Transitionsmodell

SHORT CUT

Transition von Patientlnnen mit
angeborenen Stoffwechselerkrankungen

§§‘§ anna kennt den Weg in ,,ihre” Ambu-
... . lanz auswendig. Hier hat sie schon
viel Zeit verbracht. Gute Zeiten und weniger
gute Zeiten. Hier kennt man sie, und sie kennt
ihr Team. Ihr Team sind Arztinnen, Digtologin-
nen, Psychologlnnen, Pflegerinnen ... viele
kennen sie seit der Geburt. Sie waren dabei,
als es ihr ganz schlecht ging, und sie waren
dabei, als sie lernte, mit ihrer Krankheit umzu-
gehen.

Dass Hanna den Schritt an eine Klinik fir
> 18-Jéhrige schafft, ist fir den Erfolg ihrer
Behandlung enorm wichtig. Als Erwachsene
mit einer seltenen Erkrankung bendtigt sie
medizinische Versorgung flir erwachsene
Menschen. Fragen zu Familiengriindung,
Schwangerschaft, Arbeitsleben, Vereinbarkeit,
Finanzierung, gesundes Altern, Vorsorgeun-
tersuchungen ... sind in diesem Lebensab-
schnitt wichtig. CE

Transition bezeichnet den Wechsel van der

padiatrischen Betreuung jn‘die Erwa_chsenen—

medizin. Wahrend erstere familienzentriert, ~

entwicklungsorientiert und multidisziplinar aus-
gerichtet ist, erfordert die ,Erwachsenenme-
dizin” ein hoheres Ausmald an Eigenverant-
wortlichkeit und Selbstorganisation. Transition
ist dabei nichts, das ,einfach passiert”, son-
dern ist als gezielter, geplanter Prozess zu ver-
stehen (Blum et al. 1993), denn in dieser Pha-
se kommt es Uberdurchschnittlich haufig zu
einer Verringerung der Therapieadhdrenz bis
zu einem volligen Abbruch der medizinischen
Betreuung (,lost in transition”). Die Konse-
quenzen sind héufig eine Verschlechterung
des Gesundheitszustandes, eine erhéhte Hos-
pitalisierungsrate und haufiger notwendige in-
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tensivmedizinische MaRnahmen sowie eine

Verringerung der gesundheitsbezogenen Le-

bensqualitét (American Academy of Pediatrics

etal. 2011; Le Roux 2021).

Durch friihzeitige Diagnosestellung und ver-

besserte Therapiemoglichkeiten erreichen

mehr als 90 % der Patientinnen mit angebo-
renen Stoffwechselerkrankungen (IEM) mitt-
lerweile das Erwachsenenalter. Daher gewinnt

Transition immer mehr an Relevanz.

Folgende Aspekte stellen spezielle Herausfor-

derungen bei dieser Patientinnengruppe dar

(Chabrol et al. 2018, Stepien et al. 2021):

e |EM sind vielschichtige Erkrankungen, die
unterschiedliche Organsysteme betreffen
und die Involvierung verschiedener medi-
zinischer Fachrichtungen erfordern.

e Viele Patientinnen sind kognitiv
beeintrachtigt.

e Die Patientinnen haben oft komplexe

Diaten, deren Management spezifisches
digtologisches Wissen voraussetzt.

Eine mangelhafte Diatfiihrung kann teil-
weise bereits kurzfristig schwerwiegende
Konsequenzen haben.

e Bei Erkrankungen, bei denen es zu akuten
Stoffwechselentgleisungen kommen
kann, muss durch Notfallplane/Know-how
eine optimale Behandlung im Akutfall
gewahrleistet sein.

Eine Umfrage des European Reference
Network for Hereditary Metabolic Disorders
(MetabERN) innerhalb des medizinischen Per-
sonals an Stoffwechselzentren in 20 EU-Lan-
dern zeigte, dass der Prozess der Transition
fiir diese Patientinnengruppe erheblichen Ver-
besserungsbedarf hat.

Folgende konkrete Vorschldge wurden hierzu
gemacht (Stepien et al. 2021):
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e Schaffung von Stellen fur Erwachsenen-
medizinerlnnen im Bereich der angebore-
nen Stoffwechselerkrankungen

e spezifisches Training/Ausbildung in
Stoffwechselmedizin fur Erwachsenen-
medizinerinnen

e SOP (Standard Operating Procedure) fir
die Transition von Patientinnen mit [EM

o zeitliche und finanzielle Ressourcen fur
den Transitionsprozess

e Schaffung der Position eines/einer
Transitionskoordinators/in zur administra-
tiven Unterstltzung

Fur die Betreuung der erwachsenen PatientIn-
nen sollte ebenso wie fir Kinder und Jugend-
liche ein multiprofessionelles Team bestehend
aus Internistinnen mit Spezialgebiet Stoff-
wechselmedizin, speziell ausgebildetem Pfle-
gepersonal sowie Didtologinnen mit Spezial-
ausbildung zur Verfigung stehen. Aufgrund
der Heterogenitat betroffener Organsysteme
sollten Kooperationen mit anderen Fachrich-
tungen z. B. (Neurologie, Kardiologie, Nephro-
logie) vorhanden sein (Stepien et al. 2021,
Couce et al. 2018). Vor allem sollten Psycho-
loglnnen und Sozialarbeiterinnen fir die um-
fangreiche Versorgung der IEM-Patientinnen
zur Verfligung stehen.

Wiener Transitionsmodell

Vor einigen Jahren wurde an den Abteilungen
fir Allergologie, Pulmologie und Endokrinolo-
gie/Stoffwechsel fur Padiatrie und Innere Me-
dizin Ill, Endokrinologie und Stoffwechsel ein
Transitionsmodell fur Patientinnen mit [EM
(, Wiener Transitionsmodell”) entwickelt.
Das Wiener Transitionsmodell versteht ,, Tran-
sition" als einen Prozess des Brlickenbauens.
Patientinnen werden daher bereits Jahre vor
der Transition behutsam, aber zielgerichtet auf
den Wechsel in die Erwachsenenbetreuung
vorbereitet. Krankheits- und Behandlungswis-
sen und -kompetenzen werden verbessert, und
die Selbstorganisation und Eigenverantwortlich-
keit sollen z. B. durch intensivierte Know-how-
Vermittlung oder selbststandige Ambulanzbe-
suche (ohne Eltern) gefordert werden.

Dr. Miriam Hufgard-Leitner
Klinische Abteilung ftir
Endokrinologie und Stoffwechsel,
Universitatsklinik fiir

Innere Medizin Ill,

Medizinische Universitat Wien

Der Zeitpunkt des Ubertritts (= Transfer) ist
nicht nur an die Volljahrigkeit gebunden, son-
dern richtet sich auch nach der Bereitschaft
der Patientlnnen. Um diese abzukléren, istim
Alter von 17 Jahren ein psychologisches Ge-
sprach vorgesehen, in dessen Rahmen auch
ein standardisierter Fragebogen zur Erfassung
der Transitionsbereitschaft (TRAQ; Culen et
al. 2019) vorgegeben wird.

Um Informationsverluste im Zuge des Trans-
fers zu vermeiden, ist eine standardisierte Ver-
schriftlichung von Informationen (, Transitions-
brief") vorgesehen. Hier ist es besonders
wichtig, Befunde, die nicht leicht zugénglich
sind (z. B. genetische Analysen), mitzugeben.
AuRerdem muss gewéhrleistet sein, dass die
Information der einzelnen Disziplinen im Sinne
des , Briickenbauens” an ein GegenUber (z. B.
Diatologie an Diatologie) weitergegeben wer-
den kann.

Neben der schriftlichen Zusammenfassung
erfolgt bei Patientinnen mit komplexen ge-
sundheitlichen Bedurfnissen eine persénliche
Ubergabe im erweiterten interdisziplinéren
Team. Diese umfasst die letzte ambulante
Kontrolle an der Kinderklinik im Beisein der
Arztin/Diatologln/Psychologin der Erwachse-
nenklinik sowie die erste ambulante Vorstel-
lung an der Erwachsenenklinik im Beisein der
Arztin/Diatologln/Psychologln der Kinderklinik.
Dies soll den flieRenden Ubergang fiir die Pa-
tientlnnen und deren Angehorigen spurbar
machen. Fir das Team der Kinderklinik bietet
dieses Prozedere die Maoglichkeit, zu , Uber-
priifen”, ob der/die Patientln gut angekommen
ist, wahrend es fur das Team der Erwachse-
nenklinik hilfreich sein kann, fachliche Fragen
direkt an die bisher Behandelnden zu stellen.
Die Etablierung des Wiener Transitionsmodells
soll fiir Stoffwechselpatientinnen und ihre An-
gehdrigen eine Bricke zwischen den betreu-
enden Institutionen schaffen, aber auch Si-
cherheit und Vertrauen fir die Behandelnden
gewidhrleisten, sodass sowohl das ,Ziehen-
lassen” der (ehemaligen) Schiitzlinge als auch
das , WillkommenheiRen" leichter fallt.

Fir den/die Patientin wird so die beste medi-
zinische Versorgung sichergestellt, und um
nichts weniger geht es bei der Transition.

Prof. Dorothea Moslinger!

Mag. Dr. Marion Herle
Klinische Abteilung

fur Padiatrische Pulmologie,
Allergologie und Endokrinologie,
Universitatsklinik fur Kinder-
und Jugendheilkunde,
Medizinische Universitat Wien

" Zusammenfassung

Bei der Transition von Patientinnen mit IEM
sind jene Aspekte zu berlicksichtigen, die be-
reits bei anderen chronischen Erkrankungen
gut bekannt sind; eine zusatzliche Herausfor-
derung stellt jedoch v. a. die Heterogenitat der
Erkrankungen dar, welche die Involvierung
verschiedener (medizinischer) Fachrichtungen
erfordert. EU-weit wurde ein erheblicher Ver-
besserungsbedarf bei der Transition dieser
Patientinnengruppe aufgezeigt; am Universi-
tatsklinikum AKH Wien wurde zu diesem
Zweck ein Transitionskonzept erstellt, das die
Vorbereitung der Patientinnen auf den Wech-
sel in die Erwachsenenklinik sowie eine Ver-
besserung des Informationsflusses und der
Kommunikation zwischen dem padiatrischen
und dem Erwachsenenteam umfasst. |
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