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Vorwort

Lebenslimitierende Erkrankungen, die in der Kindheit beginnen, und Lebensléufe, die in
der Kindheit enden, werden in unserer modernen Gesellschaft an den Rand gedrangt und
sind sehr hdufig mit einem Tabu belegt. Im Spiegel der vielversprechenden Fortschritte der
modernen Medizin ist die Machtlosigkeit gegeniiber der Unheilbarkeit einer schweren
Krankheit verstindlicherweise nur schwer zu ertragen. Dass hinter der Krankheit und
Therapie ein Kind und eine Familie mit eigenen Bediirfnissen, Starken und Schwichen
stehen, riickt im Kampfum das Uberleben oft in den Hintergrund. Der richtige Zeitpunkt,
an dem Palliative Care als Gedanke, Haltung und Handlung fiir das Kind, seine Familie
und das medizinisch-pflegerische Team in Erscheinung tritt, wird nach dem Motto ,,Zu
friih, bis es zu spat ist“ aber noch immer hiufig verpasst. Obwohl die Mehrheit aller Todes-
fille im Kindesalter mit einer schweren, im Voraus erkennbaren Krankheit einhergeht,
wird eine Mehrheit der Familien scheinbar unerwartet getroffen und nur ein kleiner Bruch-
teil dieser Kinder und Familien erfahren dabei die Unterstiitzung, welche sie, wie wir heute
gut wissen, wiinschen und bendtigen wiirden.

Palliative Care fiir Kinder und Jugendliche (Padiatrische Palliative Care, PPC) ist ein
umfassendes, ,ganzheitliches Angebot fiir das Kind, seine Familie und das bestehende
Netzwerk, welches das Kind und seine Bediirfnisse ins Zentrum der Betreuung stellt. PPC
kann helfen, den Horizont nach grofden Therapiebemiithungen wieder zu erweitern und die
verkiirzte Lebenszeit des Kindes kind- und familiengerecht zu gestalten. PPC ist keine
Zwangsmafinahme, die sich als alternative Disziplin aufdrangt und das bisherige Behand-
lungsteam ersetzt. Vielmehr ist es ein gemeinsames Innehalten mit einer einfachen Mit-
teilung und Haltung: ,,Du bist wichtig.”

Im Mittelpunkt stehen nicht die Krankheit, nicht die Therapie und nicht die Prognose,
sondern der davon betroffene Mensch oder besser gesagt, die Menschen: das Kind, die
Familienmitglieder und das gesamte soziale, medizinische und pflegerische Umfeld.

PPC hilft den Blick auf das Wesentliche zu richten und gemeinsam Moglichkeiten zu
finden, wie das, was fiir ein Kind, seine Eltern und sein Umfeld wichtig ist, mit den ver-
fligbaren Ressourcen umgesetzt werden kann - wiahrend der verschiedenen Krankheits-
phasen und iiber den Tod hinaus. Ob diese Haltung bis zuletzt mit Hoffnung auf Heilung
oder bereits ab Diagnose im Wissen der lebenslimitierenden Situation zum Tragen kommt,
ist sehr individuell und kann zu verschiedenen Zeitpunkten und von verschiedenen Per-
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Vorwort

sonen unterschiedlich beantwortet werden. Ebenso kann die Rolle des spezialisierten,
interprofessionellen PPC-Teams in Bezug auf die Unterstilitzung der Familie, des Betreu-
ungsteams und im Symptommanagement stark variieren und muss entsprechend fiir jede
Situation neu definiert werden.

Wie bei einer lebensrettenden Therapie gelten aber auch bei PPC drei Voraussetzun-
gen: Man muss erstens wissen, dass es sie gibt und was sie beinhaltet, zweitens, zur richti-
gen Zeit dran denken und drittens, die notigen Kompetenzen und Ressourcen fiir die wirk-
same Umsetzung vor Ort zur Verfiigung haben.

Das vorliegende Buch ist ein Beitrag, um diese Voraussetzungen zu verbessern und
punktuell zu erfiillen. Es bietet dazu ein - im deutschen Sprachraum bisher einzigartiges -
Kondensat von Erfahrungen und Empfehlungen fiir Fachpersonen unterschiedlicher Pro-
fessionen und Disziplinen im Umgang mit schwer kranken Kindern und Jugendlichen und
deren Familien. Dabei kann und will es weder den Blick in die vorhandenen umfassende-
ren Standardwerke und aktuellen Ressourcen noch die Kontaktaufnahme mit einem spe-
zialisierten PPC-Team ersetzen, sondern vielmehr die Schwelle senken, ab der diese
Ressourcen zum Einsatz kommen, und die Kompetenz stiarken, mit der diese gezielt und
rechtzeitig angewendet werden.
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Hinweise zum Gebrauch dieses Buches

Das Buch, ob als Lektiire oder Nachschlagewerk, konzentriert sich, wie der Titel schon
sagt, auf das Essenzielle. Wir haben uns zugunsten der besseren Lesbarkeit entschieden,
nicht fiir jede Aussage eine Quellenangabe zu machen, sondern eine Auswahl der aktuel-
len und relevanten Literatur am Ende der kurzen Kapitel zu nennen. Im Text selber wer-
den nur Referenzen angegeben, die entweder ein Zitat beinhalten oder bei denen es sich
lohnt, sie direkt nachzuschlagen. Zudem finden sich in den einzelnen Kapiteln des Buches
Tabellen mit Wirkstoffen.

Wir beschrinken uns bei den genannten Medikamenten auf eine Auswahl, die uns im
Rahmen dieses Buches relevant erschien, und berufen uns bei den Empfehlungen auf die
verfligbare Literatur, v.a. das ,Master formulary der Association of Paediatric Palliative
Medicine von 2017, kinderdosierungen.ch und uptodate.com. Obwohl wir diese nochmals
mehrfach tiberpriift haben, konnen wir keine Gewahr fiir deren Richtigkeit tibernehmen
und miissen zudem darauf hinweisen, dass es sich fiir zahlreiche PPC-Indikationen um
eine nicht zugelassene Verwendung handelt (off-label use). Potenziell sinnvolle Medika-
mente, deren Verwendung nur in wenigen Einzelfillen beschrieben wird, werden separat
unter der Uberschrift ,,Off-label® meist ohne Dosisangabe erwihnt.

Wo nicht speziell erwahnt, werden die Altersgruppen von 0-18 Jahren unter dem
Begriff ,,Kind“ zusammengefasst.
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1
Grundlagen

1.1
Definition ,,Palliative Care“ fiir Kinder und Jugendliche

Palliative Care fiir Kinder und Jugendliche (Péadiatrische Palliative Care = PPC) ist ein
aktiver und holistischer Ansatz fiir die Betreuung und Begleitung von Kindern mit lebens-
limitierenden Erkrankungen unter Einbezug von korperlichen, psychologischen, sozialen
und spirituellen Aspekten.

PCC richtet den Fokus auf die Lebensqualitit des Kindes und seiner ganzen Familie,
lindert Leiden und unterstiitzt die Entscheidungsfindung und Kommunikation zwischen
Kind, Familienmitgliedern und Fachpersonen wihrend unterschiedlichen Krankheits-
phasen und an verschiedenen Orten (American Academy of Pediatrics, 2000; Craig,
Abu-Saad, Benini, Kuttner, Wood & Zernikow, 2007; Together for Short Lives, 2018).

1.2
Grundséatze der PPC

+ PPC bejaht und fordert das Leben, akzeptiert aber gleichzeitig Situationen, in denen
Heilung nicht oder nicht mehr zu erzielen ist.

+ Der Wechsel von einem kurativen zu einem palliativen Ansatz bedeutet nicht, auf
Mafinahmen zu verzichten, sondern den Fokus auf eine gezielte Symptomkontrolle
und, wenn moglich, auf eine Steigerung oder mindestens bestmogliche Erhaltung der
Lebensqualitat zu richten. PPC kann auch parallel zu kurativer oder lebensverlidngern-
der Therapie sinnvoll sein.

+ Dem Kind und der Familie sollten dazu individuelle Pflege-, Therapie- und Unter-
stiitzungsangebote offenstehen, die mit Blick aufihre personlichen Bediirfnisse gestal-
tet werden.

- Das interprofessionelle PPC-Team unterstiitzt das existierende Behandlungsteam
sowie die Familie im Erkennen, Nutzen und Optimieren der verfiigbaren Ressourcen
und bei Entscheidungen, in denen es Schaden und Chancen gegeneinander abzuwé-
gen und Komplikationen zu verhindern oder zu behandeln gilt.
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14 1 Grundlagen

- Wenn moglich, erfolgt die Betreuung an einem vertrauten, von der Familie gewiinsch-
ten Ort (zu Hause, einem vertrauten Stationsteam in der Klinik oder einem Hospiz) mit
flexiblen Ubergingen.

- Der Fokus von PPC richtet sich auch auf die Lebensqualitit der Familienmitglieder,
nachdem in der vorausgehenden kurativen Phase oft alle Ressourcen einer Familie auf
die Karte ,,Heilung” gesetzt worden waren.

+ So begleiten und unterstiitzen die Mitglieder des PPC-Teams die Familienmitglieder
und das Behandlungsteam durch Phasen der Unsicherheit und Neuorientierung, des
Abschieds und der Trauer.

- Eine optimale Begleitung und Betreuung durch das PPC-Team beginnt daher mdog-
lichst friihzeitig und vor der Lebensendphase und dauert tiber den Tod eines Patienten
hinaus an (American Academy of Pediatrics, 2000; Craig et al., 2007; www.together
forshortlives.org.uk/).

1.3
Was ist spezifisch in der PPC?

- Geringe Fallzahlen: Mit weniger als 1% aller Todesfille ist der Tod im Kindesalter ein
sehr seltenes Ereignis. Trotzdem ist die Pravalenz lebenslimitierender Erkrankungen
mit 32/10000 Kindern beachtlich und tendenziell steigend. Allein im deutschspra-
chigen Europa entspricht dies mehr als 50000 Kindern mit lebenslimitierenden Er-
krankungen sowie mehr als 5000 Todesféllen im Kindesalter (Fraser, Miller, Hain,
Norman, Aldridge, McKinney & Parslow, 2012; Zernikow, Michel & Graske, 2013).

« GrofSes Spektrum an Diagnosen: Das Krankheitsspektrum im Kindesalter ist umfang-
reicher als jenes der Erwachsenen, mit einem grofden Anteil sehr seltener Erkrankun-
gen. Oft durchlaufen Familie und Behandlungsteam eine Phase der Unsicherheit bzgl.
Diagnose, Therapieoptionen und Prognose, in der man sich (noch) nicht von einem
kurativen oder zumindest krankheitsmodifizierenden Ansatz zu distanzieren vermag,
der palliative Ansatz aber bereits sinnvoll sein kann.

« Eigenheit des Kindseins: Ein Kind durchlauft wahrend seiner Krankheit oft verschiedene
Entwicklungsstufen mit unterschiedlichen Bediirfnissen und zu fordernden Fahig-
keiten (evolving capacities, s. Kap. 1.4.6). Gleichzeitig ist gerade der Verlust oder die
Stagnation von Fahigkeiten im Kindesalter besonders schwierig zu ertragen.

« Das Kind im familidren Kontext: Kinder sind in hohem Mafe abhéingig von ihren Eltern
und den familidren Ressourcen. Fiir die Eltern ist die Betreuung mit grofdem Aufwand
und nicht selten mit beruflichen, sozialen und familidren Konflikten verbunden. Die
Betreuung zu Hause bzw. in einem vertrauten und entwicklungsgerechten Umfeld
hat fiir Kinder eine herausragende Bedeutung. Betroffen sind auch Geschwister, die
ebenso wie der Patient und seine Eltern ein Recht auf und einen Bedarf an Unter-
stiitzung haben. Viele Syndrome und Erkrankungen treten familidr gehduft auf,
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sodass eine Familie in mehrfacher Weise betroffen sein kann. Zu berticksichtigen ist
dabei auch die Verunsicherung der Eltern, ob auch ein zukiinftiges Kind betroffen
sein wird.

« Hoher Personalaufwand: Die Betreuung fiir das Kind und seine Familie mit sehr indivi-
duellen und vielfaltigen Fragenstellungen findet héufig tiber einen langen Zeitraum,
gef. intermittierend statt. Dies benotigt entsprechende personelle Ressourcen.

1.4
Prinzipien und Modelle der PPC

1.4.1
Phasen und Modelle der PPC-Betreuung

Die PPC-Betreuung kann in vier Phasen unterteilt werden:

Diagnosestellung

Leben mit der Erkrankung
Sterbebegleitung (End-of-life Care)
Trauerbegleitung.

=W N

Die Betreuung wiederum erfolgt in verschiedenen Strukturen, wobei einander primar zwei
Modelle prominent gegeniiberstehen (Feudtner, 2013):

- das Konsultationsmodell (v.a. im klinischen Setting) mit einem spezialisierten PPC-
Team, welches das primére Behandlungsteam bzgl. Case-Management, Kommunika-
tion, Entscheidungsfindung sowie Ausformulieren und Umsetzen der Behandlungs-
ziele vor Ort (d.h. auf der fiir den Patienten vertrauten Station, zu Hause oder im
Hospiz) unterstiitzt.

- das Stationsmodell (v.a. in der Palliative Care fiir Erwachsene), bei dem Patienten auf
einer spezialisierten Palliativstation von einem entsprechenden aufgestellten Team
betreut werden.

1.4.2
Das Stufenmodell der PPC

Die IMPaCCT-Gruppe (International Meeting for Palliative Care in Children, Trento)

unterscheidet drei Spezialisierungsstufen der Palliative Care (EAPC Task Force, 2009).
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