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Der GroBteil dieser Skripte entspricht einer Uber-
setzung eines vor Jahren erstellten Flyers der Euro-
pdischen Association for Research on Alternating
Hemiplegia (ENRAH) und basierte vorrangig auf
Daten der italienischen Elterninitiative Associa-
zione ltaliana per la Sindrome di Emiplegia Alter-
nate und z.T. auch auf denen von Mitgliedern der
deutschen Vereinigung Alternating Hemiplegia of
Childhood Deutschland e.V.

Einige Aspekte, wie z.B. die erst nach der Erstellung
des urspringlichen Dokumentes bekanntgewor-
dene genetische Ursache, wurde ergdnzt.

Die Alternierende Hemiplegie (AH) (auch Alter-
nierende Hemiplegie des Kindsalters genannt) ist
eine seltene neurologische Erkrankung, die durch
haufige, tempordr auftretende paralytische Episo-
den einer Kérperhdlfte (Hemiplegie) charakterisiert
ist. Die Symptome treten normalerweise vor dem
18. Lebensmonat, spatestens jedoch vor dem 4.
Lebensjahr erstmalig auf und kbnnen von einer mil-
den Form, einschlieBlich paralytischen Episoden,
die nurnachts und ohne neurologische Beeintréch-
tigung auftreten, bis zu schweren Formen mit Para-
lyse der Beine, Arme und Augenmuskeln, geistiger
BeeintrGchtigung/Schéadigung, Problemen beim
Gang und Gleichgewicht, exzessivem Schwit-
zen, Anderung der Kérpertemperatur, plétzichen
Anfdllen und Bewegungsstérungen reichen. Die
Ursache von AH liegt in einer Mutation im ATPTA3-
Gen. Bei klinischem Verdacht auf AHC kann die
Diagnose durch eine entsprechende molekularge-
netische Untersuchung heutzutage bei den meis-
ten Befroffenen bestatigt werden.

Die PrAvalenz von AH ist etwa 1:1 Mio. Die Prognose
fur Kinder, die an milden Formen von AH leiden, ist
gut. Die medikamentdse Behandlung kann dabei
helfen, die Schwere und Dauer der Paralysean-
félle zu reduzieren. Bei schwereren Formen ist die
Prognose jedoch schlecht, da intellektuelle und
mentale F&higkeiten nicht auf medikamentdse
Therapie ansprechen und Gleichgewichts- und
Gehprobleme weiter bestehen. Mit der Erkrankung
kbnnen neurologische Probleme, die mit zuneh-
mendem Alter gravierender werden, einherge-
hen. Die Schwdcheepisoden k&dnnen im Laufe der
Zeit schlimmer werden, die RUckbildung verlduft
langsamer und Gehen ohne UnterstUtzung kann
schwer oder unmaoglich werden.

Leben mit Alternierender Hemiplegie bedeutet,
dass die Patienten, ihre Familie und alle Men-
schen im Umfeld des Patienten sich permanent
auf unvorhersehbare Situationen einstellen mUs-
sen. Die Entwicklung eines Kindes ist ab der Geburt
und je nach Schwere der neurologischen Afta-
cken und anderer Begleitsymptome (z.B. Epilepsie)
stark beeintrachtigt. Das unkonftrollierte Auftreten
der Paralyse behindert die korperliche Entwicklung
und erfordert viel Energie fUr das Lernen. Fahigkei-
ten, die ein Kind selbststGndig erlernt, z.B. das Lau-
fen, werden konfinuierlich durch Paralyse unter-
brochen. Da an AH leidende Kinder sich nicht auf
inren Korper verlassen konnen, treten oft psychi-
sche Probleme auf. Well Intensitét und Dauer der
Anfdlle nicht vorhersehbar sind, stellen sie fur alle
Befreuungspersonen eine Belastung dar, die eine
konstante und aufmerksame Uberwachung und
flexible Anpassung an die pldtzichen Anderungen
des Gesundheitszustandes des Patienten erfordern.
Mit AktivitGten muss unterschiedlich und in Abhdn-
gigkeit von bestehender oder fehlender Paralyse



umgegangen werden. Befroffen sind nicht nur
tagliche Dinge, die Mobilitat erfordern, z.B. Gehen,
Selbstversorgung, Kontinenz, Sprechen, Essen,
Schlucken und Aspirationsgefahr (versehentliches
Einsaugen von Nahrungsmittel-Partikeln oder FlUs-
sigkeiten in die Lunge) sondern auch Akfivitaten,
die geistige Funktionen erfordern, z.B. die FGhigkeit,
sich auf Aufgaben zu konzentrieren, was fUr das
Weiterkommen in der Schule wichtig ist.

,Eine gute Schulbildung war von Anfang an eine groBBe
Herausforderung. Wir haben bei lokalen Behdrden Hilfe
gesucht, um unserer Tochter entsprechend ihren Bedurf-
nissen unterzubringen, aber jedes Mal haben wir die
Schule schlieBlich durch Freunde und Nachbarn gefun-
den, die Erfahrungen mit der Schule gemacht hatten.
Obwohl unsere Tochter keine Gehdrprobleme hat, geht
sie in eine Férderschule fur Kinder mit Gehdérproblemen —
diese bietet einfach kleine Klassen und hat unsere Toch-
ter aufgenommen.”

Elternteil eines Kindes mit AH, Osterreich

Die Fahigkeit, diese alltdglichen Funktionen durch-
zufUhren variiert stark, ist von der Tagesverfassung
des Kindes abhdngig und erfordert von Betreu-
ungspersonen und Lehrern viel Geduld und Flexi-
bilitat. Es kann einige Zeit dauern, bis die Lehrer mit
allen Bedurfnissen eines Schilers mit AH vertraut
sind. Befreuende Fachleute mussen sich auch die
Zeit zur Entwicklung der angemessenen Behand-
lung fUr die Patienten nehmen, die vielfaltige und
individuelle BedUrfnisse haben. Die beste Informati-
onsquelle fUr diese individuellen Bedurfnisse sind oft
die Eltern eines Patienten. Aus diesen Grinden ist
es besonders wichtig, dass Patienten an Selbsthilfe-
gruppen teiinehmen, in denen sie von den Erfah-
rungen anderer Familien mit Kindern mit AH ler-
nen und in denen sie die erforderliche Ermutigung
durch diese erfahren kbnnen. Manchmal sind die
Eltern die besten Experten fUr die Bedurfnisse ihres
Kindes, daher sind sie unverzichtbare Partner von
Arzten, Lehremn und Betreuern von AH-Patienten.

Insgesamt bendtigte jeder AH-Patient im Durch-
schnift neun verschiedene medizinische Leistun-
gen, je nach Erkrankung (gleicher Durchschnitt wie
bei den 16 anderen untersuchten, seltenen Erkran-
kungen). Zusatzlich zu den Arztbesuchen wurden
haufig Besuche bei Kinderdrzten (39 %), Rehabili-
tationsmedizinern (30 %), in Notfallambulanzen (30
%) und bei Orthopd&den (29 %) erforderlich. Die
haufigsten erforderlichen Untersuchungen waren
biologische Untfersuchungen (56 %), Elekiroenze-
phalogramme (47 %), Rontgenuntersuchung sowie
bildgebende Spezialverfahren (20 %). Andere
Betreuungsarten beinhalteten Zahnbehandlungen
(52 %), Physiotherapie (51 %), Brillen (39 %), Psycho-
motilitét-Therapie (32 %), Sprechtherapie (29 %)
und Krankenpflege (27 %). FUr 49 % der Patienten
waren Krankenhausaufenthalte mit einer Dauer
von durchschnittlich 15 Tagen erforderlich.

Fehlender Zugang zu medizinischen Leistungen fir
18 % aller AH-Patienten.

Am haufigsten wurde von fehlendem Zugang

zu medizinischen Leistungen der Kardiologie (63
%) und Sprechtherapie (24 %), jedoch auch zu
denen der Psychotherapie (12 %) und Neurologie
(2 %) berichtet. Fehlende Uberweisungen wurden
als haufigste Zugangsbarriere fUr alle Leistungen
genannt: Neurologie (100 %), Kardiologie (80 %),
Sprechtherapie (71 %) und Psychotherapie (50 %).
NichtverfGgbarkeit stellte die HUrde dar fur Leistun-
gen der Psychotherapie (25 %) und Sprechthera-
pie (14 %). Eigenkostenanteil (25 %) und Wartezei-
ten (25 %) waren ebenfalls Hirden fUr den Zugang
zu Psychotherapie-Leistungen.

Der Zugang zu medizinischen Leistungen war in 14
% aller Fdlle schwierig.

Trotz der bestehenden Moglichkeit beschrieben
die Patienten den Zugang zu Psychotherapie

(21 %), Neurologie (19 %), Kardiologie (13 %)

und Sprechtherapie (10 %) als schwierig. Eine
unzureichende Anzahl von Terminen wurde for
Psychotherapie (28 %), Neurologie (13 %) und
Sprechtherapie (9 %) genannt. Der Eigenkosten-
anteil fUr Psychotherapie (44 %) wurde als exzessiv
bezeichnet. Professionelle UnterstUtzung fUr Fahr-
ten zu Betreuungszentren wurde bereitgestellt fOr
Sprech-therapie (29 %), fUr Psychotherapie (17 %)
und nur fur 13 % der Falle von neurologischen Arzt-
besuchen, trotz der Tatsache, dass Termine bei
Neurologen, im Vergleich zu anderen Leistungen,
in einer anderen Region haufiger waren.

Insgesamt waren 88 % der Patienten der Ansicht,
dass die medizinischen Leistungen, wenn sie
erbracht wurden, ihren Erwartungen voll oder teil-
weise entsprachen. Weniger zufrieden waren die
Patienten mit den Leistungen bei Arztbesuchen in
der Neurologie (87 %) und Psychotherapie (87 %)
im Vergleich zur Kardiologie (100 %), Sprechthera-
pie (100 %).

Von den 39 Familien, die soziale Betreuung bend-
tigten, fanden 3 % keine Sozialarbeiter und 21 %
nur mit Schwierigkeiten. Bei erfolgreichem Kon-
takt betrug der Zufriedenheitsgrad mit der sozialen



UnterstUtzung insgesamt 57 %, der niedrigste Pro-
zentsatz lag bei 22 % fur technische Spezialunter-
stUtzung (22 %) und der hochste bei 62 % fUr auBer-
gewodhnliche finanzielle UnterstUtzung.

Ablehnung

AH-Patienten erfuhren Ablehnung durch Mitar-
beiter des Gesundheitswesens mit insgesamt der
gleichen Haufigkeit (19 %) wie die Umfrageteilneh-
mer der anderen analysierten Fdalle von seltenen
Erkrankungen (18 %). Von ZurUckhaltung bei den
Mitarbeitern des Gesundheitswesens, wegen der
Komplexitat der Erkrankung, wurde von 100 % der
abgelehnten Patienten berichtet. Auch wegen
persdnlicher Aspekte, einschlieBlich Kommunika-
fionsschwierigkeiten (7%) und erkrankungsbeding-
ten Verhaltens (7%) wurden Patienten abgelehnt.
Selbst wenn die Ablehnung eher auf die Erkran-
kung als auf den Patienten bezogen war, wurde
das AusmaB jedoch als Ablehnung der Mitarbeiter
des Gesundheitswesens wahrgenommen, AH-Pa-
tienten zu behandeln.

.Ich habe aufgehdrt zu arbeiten, hauptséchlich um
mich um meine Tochter, die Alternierende Hemiplegie
hat zu kbmmern.*

Eltern eines Kindes mit AH, Osterreich

Konsequenzen der Erkrankung

Infolge der Erkrankung mussten 26 % der Patienten
umziehen. Von diesen mussten 70 % in ein behin-
dertengerechtes Haus ziehen, 20 % zogen in die
N&he von Verwandten und 15 % in die N&he eines

Spezial-Behandlungszentrums. Infolge der Erkran-
kung mussten 71 % der Familienmitglieder ihre
Berufstatigkeit reduzieren oder aufgeben, um sich
um ein erkranktes Familienmitglied zu kUmmern.

Erwartungen an Kompetenzzentren

fOr seltene Erkrankungen

Ohne Unterschied zum Gesamtmeinungsbild der
befragten Patienten, bezeichneten die Befragten
mit AH folgende vier Funktionen eines Kompetenz-
zentrums fUr seltene Erkrankungen als am wichtigs-
ten:

¢ Koordination des Austauschs der medizini-
schen Informationen Uber den Patienten zwi-
schen dem gesamten Fachpersonal des sie/ihn
behandelnden Kompetenzzentrums

¢ Kommunikation mit anderen Spezialzentren und
professionellen Netzwerken zur Harmonisierung /
Koordination von Behandlungen und Forschung
auf nationaler und europdischer Ebene

¢ Koordination des Austauschs der medizinischen
Informationen zwischen den Fachleuten der
Spezialzentren und den lokalen Fachleuten zur
Erleichterung der Kontinuitat der Verlaufskont-
rolle fUr den Patienten

¢ Zusammenarbeit mit Forschungsteams, die mit
selfenen Erkrankungen arbeiten (insbesondere
an klinischen Studien)

Da AH normalerweise im frUhen Kindesalter
beginnt, bendtigen die Patienten lebenslang arzt-
liche Behandlung. Pldtzliche Anderungen, die von
bestehender oder fehlender Paralyse abhéngen,
erfordern konstante, aufmerksame Uberwachung

durch alle Personen des Umfeldes des Kindes, Leh-
rer eingeschlossen.

Diese Aspekte der Krankheit schlugen sich in der
Tatsache nieder, dass die Umfrageteiinehmern mit
AH die Punkte ,,Erleichterung der Verlaufskontrolle
fUr den Patienten in verschiedenen Stadien seines
Lebens durch die Erleichterung des Ubergangs von
pdadiatrischer zu Erwachsenen-Versorgung oder
von Erwachsenen-Versorgung zu geriatrischer Ver-
sorgung” und ,Information des Patienten bezlg-
lich seiner Rechte und FUhrung zu Sozialdiensten,
Schulen, FreizeitaktivitGten oder zu Berufsberatung
usw.” an 5. und é. Stelle in der Prioritatenliste mit
hochster Wichtigkeit benannten.

Diese Erkenntnisse entsprechen ebenfalls dem
gréBeren Bedarf an sozialen Leistungen, von dem
AH-Familien, im Vergleich zur Gesamtzahl der
Befragten berichteten. Umfrageteilnehmer mit AH
bemerkten oOfter, dass “die HaupthUrde bei der
Anreise zu Spezialzentren in der Zeit bestehe, die
man bendodtigte, dorthin zu gelangen und / oder
in physischen Problemen des Patienten (Schmerz,
Mudigkeit und Verletzungen)*, verglichen mit der
Gesamtgruppe der Umfrageteilnehmer. Teilneh-
mer mit AH betonten auch haufiger die Wichtigkeit
folgender Aussage bezuUglich der Einrichtung eines
Kompetenzzentrums: ,,Es wdre vorzuziehen, dass
die Konzentration von Know-how und Kompetenz
statt in einem einzigen Zentrum auf mehrere ver-
feilt wirde, weil diese fur die Patienten zugdngli-
cher waren."

Reaktionen auf die Ergebnisse

Alternierende Hemiplegie ist eine schwere und
komplexe Erkrankung, die mit paroxysmalen und
permanenten sensomotorischen und psychointel-
lektuellen Symptomen einhergeht. Folglich mUs-



sen die erforderlichen medizinischen und sozialen
Gesundheitsleistungen vielfdltig, integriert, koordi-
niert und kontinuierlich sein. Jeder Patient benodtigt
regelmdaBige Routineuntersuchungen (z. B. neuro-
logische, neurophysiologische, neuro-ophthalmo-
logische, neuro- rehabilitative, neuro-psychologi-
sche, genetische, metabolische, orthopddische,
spezielle technische UnterstUtzung). Es ist naturlich
beqguemer, aber auch fUr die Koordination und die
Erforschung in alle méglichen Richtungen erforder-
lich, dass die Behandlungen in einer einzigen multi-
disziplinGren Fachklinik staftfinden.

Im Allgemeinen ist das Wissen der Arzte Uber diese
Erkrankung nicht sehr ausgepragt. Diagnose-, The-
rapie- und medizinische Protokolle gibt es nicht.
Jede Uberweisung hangt von der Bewertung des
Arztes ab. Patienten mussen oft viele Fachdrzte
»ausprobieren”, um denjenigen zu finden, der sich
mit dieser Erkrankung auskennt und sie angemes-
sen behandeln kann. Um Leistungen in Anspruch
nehmen zu kbnnen, mussen alle Patienten beglei-
tet werden (normalerweise durch Familienmitglie-
der).

Im Allgemeinen stehen medizinische Dienste
AH-Patienten im Kindsalter besser zur Verflgung.
Mit zunehmendem Alter nimmt die Verfugbarkeit
angemessener Leistungen so sehr ab, dass Pflege
fUr Erwachsene mit AH nahezu nicht existent ist (ins-
besondere Rehabilitation und sozialpddagogische
Intervention).

Patienten erfahren oft Abweisung, weil das Wissen
Uber diese exirem seltene Erkrankung fehlt. Am
haufigsten entsteht die Ablehnung aus fehlender
Koordination zwischen den sozialen und medizini-
schen Diensten. Beispielsweise werden Patienten
oft von Rehabilitationszentren, in denen es Leistun-
gen fUr Physiotherapie, Sprechtherapie, psycho-
logische Hilfe usw. gibt abgewiesen. Denn haufig
und kurzfristig kénnen AH-Patienten Behandlungs-

termine infolge pldétzlich auftretender Krisen nicht
wahrnehmen, was wiederum zu hohen Befriebs-
kosten fUr diese Zentren fUhrt.

Zusatzlich zu der allgemein knapp bemessenen Zeit
schranken sich Sozialarbeiter noch zusatzlich ein,
indem sie strikt die minimalen spezifischen Anfor-
derungen fUr AH-Patienten erflllen, nicht selten
nach vielen unabléssigen Aufforderungen. Sehr oft
haben Familienmitglieder keine andere Wahl, als
den Beruf aufzugeben. Eine bessere Koordination
zwischen den sozialen und medizinischen Dienst-
leistern wirde es den Sozialarbeitern ermoglichen,
mehr Wissen zu erwerben und so aktiv soziale
Dienste vorzuschlagen, auf die AH-Patienten ein
Anrecht haben.

Es ist unser Ziel, die Forschung nach den Krank-
heitsmechanismen und die Bereitstellung geeig-
neter Therapien und Medikamente zu fordern und
zu unterstitzen.
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