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1. Einfuhrung

1.1. Moderne Geschichte der Palliativmedizin fur Kinder

Das weltweit erste Kinderhospizes “Helen House” im britischen Oxford wurde 1982 von
Frances Domenica, Nonne und Krankenschwester, gegriindet und nach dem tumorkranken
Maé&dchen Helen benannt (2). Inzwischen gibt es 27 britische Kinderhospize sowie zahlreiche
Palliativeinrichtungen fur Kinder in anderen Léndern. Einige Kinderhospize bieten
Einrichtungen fur spezielle Altersgruppen an, so das Baby-Hospiz “Zoe' s House” in
Liverpool oder die Jugendabteilung von “Acorns Walsall ” in Birmingham. |m Gegensatz
zur landldufigen Meinung handelt es sich bei einem Kinderhospiz nicht um ein Sterbehaus
fur Kinder und Jugendliche. Fast ale Lander, die etablierte Strukturen einer padiatrischen
Palliativversorgung aufweisen, respektieren den Wunsch der Kinder und ihrer Familien auf
eine hdusliche Versorgung. Wahrend das Warschauer Kinderhospiz eine ausschlief3dlich
hausliche Versorgung anbietet, bieten britische Kinderhospize fur Kinder mit schon
mutmaldlich vor dem Erreichen des Erwachsenenalters zum Tode fiihrenden Erkrankungen
eine Kurzpflege als Urlaub Uber einen Zeitraum von bis zu zwei Wochen an oder bel Bedarf
eine langere Versorgung in der terminalen Phase. Von britischen Kinderhospizen versorgte
Kinder und Jugendliche versterben tiberwiegend zuhause und nur im Ausnahmefall im
Hospiz. International verstehen sich Kinderhospize als Servicecenter, die eine hausliche
medizinisch-pflegerische und psychosoziale Versorgung, sowie Geschwisterarbeit und
Trauerprogramme anbieten.

1.2. Definition der padiatrischen Palliativmedizin

Eine pédiatrische palliative Versorgung widmet sich Kindern, die unter einer Erkrankung
leiden, an der sie mit hoher Wahrscheinlichkeit vor dem 18. Lebensjahr versterben werden
und Kindern, die von einer potentiell todlichen Krankheit betroffen sind, bei der eine
Heilung moglich, aber unwahrscheinlich scheint. Eine padiatrische Palliativversorgung kann
sich Gber mehrere Jahre erstrecken.

Die in angelséchsischen Landern gebréuchlichste Definition (1) beschreibt “ Paediatric
Palliative Care” als aktive und umfassende Versorgung, die physische, emotionale, soziale
und spirituelle Bausteine miteinander verbindet. Der Schwerpunkt liegt auf der
hochstmoglichen Lebensqualitét fur das Kind und auf der umfassenden Unter stiitzung fur
die Familie. Zur Versorgung gehdrt die Therapie belastender Symptome, das Vorhalten von
Entlastungsangeboten und mediz nisch-pflegerischer und psychosozialer Betreuung bis zum
Tod und dartber hinaus wahrend der nachfolgenden Trauerphase.

L ebenslimitierende Erkrankungen sind Krankheiten, bei denen es keine realistische
Hoffnung auf Heilung gibt und an denen die Kinder/Jugendlichen mutmalilich vor Erreichen
des Erwachsenenalters versterben werden.

Vier Gruppen kdnnen unterschieden werden:

Gruppe 1L:

L ebensbedrohliche Erkrankungen, fur die kurative Therapien existieren, aber ein
Therapieversagen wahrscheinlich ist. Eine palliative Versorgung kann wahrend der Phase
eines unklaren Therapieerfolges oder bei Therapieversagen notwendig sein.
Kinder/Jugendliche in Langzeitremission oder nach erfolgreicher kurativer Therapie
gehoren nicht in diese Gruppe.

Beispiele: Krebs, irreversibles Organversagen von Herz, Leber, Nieren
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Gruppe 2:

Erkrankungen, bei denen langandauernde intensive Behandlungen das Ziel haben, das
Leben zu verl&ngern und die Teilnahme an normalen kindlichen Aktivit&ten zu ermoglichen,
aber ein vorzeitiger Tod wahrscheinlich ist.

Beispiele: Zystische Fibrose, Muskeldystrophie

Gruppe 3:

Fortschreitende Erkrankungen ohne therapeutische Optionen, bei denen haufig Uber viele
Jahre eine ausschlief3lich palliative Therapie durchgefuhrt wird.

Beispiele: Zeroidlipofuszinosen, Mucopolysaccaridosen

Gruppe 4:

Erkrankungen mit schweren neurologischen Behinderungen, die Schwéche und Anfalligkeit
fur gesundheitliche Komplikationen verursachen und sich unvorhergesehenerweise
verschlechtern kénnen, aber Gblicherweise nicht als fortschreitend angesehen werden.
Beigpiele: schwere Mehrfachbehinderungen wie zB. bei Hirn- oder Riickenmarkserkrankungen
(inklusive einiger Kinder mit schwerer Zerebral parese)

Krankheitshezogene Unterschiede zur Erwachsenenpalliativmedizin

Erwachsene mit Krebs leiden zumeist an langsam wachsenden, epithelialen, Kinder an
schnell proliferierenden, mesenchymalen Tumoren. Die Palliativphase von Kindern mit
Krebs ist deshalb gekennzeichnet durch einen sehr raschen Symptomwechsel, was hohe
Anspriiche an die Versorgungsqualitét stellt. In der Regel ist die Palliativphase in der
Kinderonkologie kiirzer als bel Erwachsenen mit Krebs. Viele der Kinder in der
Palliativbetreuung haben seltene Erkrankungen, welche nur im Kindesalter vorkommen
(auch wenn das Kind manchmal bis in das friihe Erwachsenenalter tiberleben kann). Einige
Erkrankungen treten famili&r gehauft auf, daher kann es mehr als ein betroffenes Kind in der
Familie geben, und eine genetische Beratung muss angeboten werden.

1.3. Epidemiologie in der padiatrischen Palliativmedizin

Die Anzahl von sterbenden Kindern ist verglichen mit der Anzahl der Erwachsenen sehr
gering. In Deutschland leben gegenwértig mehr als 22.000 Kinder und Jugendliche mit einer
lebenslimitierenden oder terminalen Erkrankung, jedes Jahr sterben 1500-3000 von ihnen
davon 540 an Krebs (6). Genauere epidemiologische Angeben sind schwer zu machen, da
nur Krebserkrankungen im Kindesalter in einem gesonderten Register aufgenommen
werden und es keine allgemein akzeptierte Definition der lebenslimitierenden Erkrankung
im Kindesalter jenseits von Krebs gibt Jenseits des 1. Lebengjahres ist Krebs die haufigste
Todesursache, gefolgt von kardiovaskuléren (20%), neuromuskuléren (18,5%) und
genetischen (10%) Erkrankungen (26).

1.4. Ethik in der padiatrischen Palliativmedizin

Besondere Problemstellungen in der palliativmedizinischen Versorgung betroffener Kinder
sind:

1. die Entscheidung, Iebensverléangernde Mal3nahmen nicht einzuleiten oder sie
abzubrechen (end-of-life-decision)

2. die Kommunikation mit dem betroffenen Kind und seinen Eltern

3. Konflikte mit den Eltern tber weitere Behandlungsschritte

1.4.1. End-of-life-decision

Die Arbeitsgruppe , Ethik* der “Confederation of the European Specialists of Paediatrics
(CESP)” veroffentlichte 2001 ein Statement, in welchem Richtlinien als Entscheidungshilfen
vorgestellt wurden, sowie die Ausgangssituation definiert wird (7).

DieRichtlinien der Arbeitsgruppe , Ethik* der CESP definieren zunéchst
Situationen in denen es denkbar ist, lebensverlangernde M al3nahmen nicht einzuleiten,
bzw. abzubrechen:
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* das Kind wird durch unterstiitzende Mal3nahmen unertréglich belastet

* lebensverlangernde Therapien stellen fur das Kind unertrégliches Leiden dar, ohne dass
eine Heilung oder eine deutliche Verminderung des Leidens erreichbar ist

Situationen, in denen Padiater ethisch verpflichtet sind, lebensverlangernde M al3nahmen
nicht unter allen Umstanden durch- bzw.weiter zufihren:

» der Tod des Kindes ist ungeachtet einer optimalen Therapie unvermeidbar und das Kind
erlebt grof3es Leid

» das Kind kann nur mittels intensivmedizinischer Mal3nahmen tberleben, wodurch
allerdings unertragliches Leiden verlangert wirde

» das Kind konnte zwar eine Zeit lang ohne intensivmedizinische Betreuung tberleben,
sein Leiden wird aber trotz adaquater palliativmedizinischer Versorgung vom Kind oder
seinen Fursprechern als unertraglich betrachtet

Es existieren keine eindeutig definierbaren Grenzen zwischen der Verpflichtung, die
lebensverlangernde Behandlung weiterzufiihren und dem Zeitpunkt, an welchem diese
Behandlung eingestellt werden sollte.

1.4.2. Kommunikation in der padiatrischen Palliativmedizin

Die Kommunikation mit palliativmedizinisch zu versorgenden Kindern und ihren Eltern
stellt an die Gesprachsfuhrungskompetenz aller professionellen Betreuer hohe
Anforderungen. Eltern befinden sich in einer personlich sehr leidvollen Situation und haben
oftmals unrealistische Vorstellungen bezogen auf die Heilung ihres Kindes (5).
Grundlegend zu berticksichtigen sind

» der allgemeine kognitive Entwicklungsstand des Kindes

» seine Konzepte von Gesundheit — Krankheit und Leben — Sterben— Tod

» Erfahrungen der Eltern mit dem Kind in bedrohlichen Situationen

* Einschétzung der Gesamtsituation des Kindes durch die Eltern

* Einschétzung der Gesamtsituation des Kindes durch professionelle Betreuer

» Signale (Bilder, Verhalten, Andeutungen, Symbole) oder auch direkte Fragen des Kindes
in bezug auf seinen Zustand und seine Perspektive

1.4.3. Konflikte mit den Eltern tGber weitere Behandlungsschritte

Haufig ergibt sich ein solcher Konflikt, wenn die Eltern dem Kind verschweigen wollen,
dass es lebensbedrohlich erkrankt ist, Kinderérzte und Kinderkrankenschwestern aber offen
mit dem Kind kommunizieren wollen (3, 4). Eine ganz besondere Herausforderung fiir Arzte
und Pflegende stellen Eltern dar, die sich bewusst gegen eine mogliche wirksame Therapie
entschieden haben und deren Kind sich nun in einer lebensbedrohlichen Situation befindet.
Hier gibt es oftmals — ausgesprochen oder unterschwellig — Schuldzuweisungen an die
Eltern, die auch fur das Kind belastend sind. Die Eltern sind in der Regel die ersten
Ansprechpartner, lediglich bei Jugendlichen kann — in enger Abstimmung mit den Eltern —
auch das Kind der primére Gesprachspartner sein. Auch wenn Eltern Positionen beziehen,
die von den professionellen Betreuern abgelehnt werden, miissen Arzte und Schwestern
immer beriicksichtigen, dass die Beziehung zu den Eltern fir das Kind existenziell wichtig
ist, und sie lediglich eine komplementare Rolle ausfillen.

2. Status Quo der Palliativmedizin in der Padiatrie

In Deutschland sind inzwischen 7 Kinderhospize (Hamburg, Syke bei Bremen, Berlin, Olpe,
Gelsenkirchen, Dusseldorf, Wiesbaden) etabliert, und 1 weiteres 6ffnet bis Mitte 2005 seine
Tore (Memmingen in Bayern). Schwerpunkt der Versorgung ist der einer Kurzpflegeeinrichtung
(" Respite Care”). Einige ambulante Kinderkrankenpflegedienste, die in diesem

Fuhrer aufgefiihrt sind, haben viel Erfahrung in der hduslichen Betreuung sterbender Kinder.
Das Institut fur Kinderschmerztherapie und Pédiatrische Palliativmedizin bietet bundesweit
eine medizinische Beratung von Kinder-/Hausérzten und Pflegediensten bei der palliativen
Versorgung von Kindern an. Es wurde am 1.10.2003 an der Vestischen Kinder- und
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Jugendklinik - Universitat Witten/Herdecke eroffnet. Arzte des Ingtituts sind zudem
Konsiliarérzte fir Kinderschmerztherapie und Pédiatrische Palliativmedizin an anderen
Einrichtungen. Finanziert wird dieses Institut Uber die VVodafone Stiftung Deutschland
gGmbH, Schweizer Peter und Ruth Wirt-Stiftung und den bundesweit tétigen Verein eigenes
leben - Hilfen fur Kinder mit Schmerzen oder lebensverkiirzenden Erkrankungen.

3. Krankheitssymptome in der Lebensendphase

Symptome in der Lebensendphase

Fast alle Kinder leiden in der Lebensendphase unter Schmerzen. Mehr als zwei Drittel
beklagen Appetitlosigkeit und Mdigkeit, tiber die Halfte der Kinder berichtet von Ubelkeit
und Erbrechen, Atemnot sowie Angst. Haufig werden Symptome nicht erkannt und wenn sie
erkannt werden, nur insuffizient behandelt.

Erfassung von Symptomen und den Bedirfnissen desKindes

Schmerzmessung findet in der Padiatrie mit altersgerechten Messinstrumenten z.B. mit
Smilie-Skalen oder als standardisierte Fremdbeobachtung statt. Die "Kerndokumentation
fur Palliativeinheiten" wird z.Zt fur den Gebrauch in der Kinderheilkunde adaptiert und in
ein Computerprogramm umgesetzt. Es beinhaltet Mess-Skalen fur eine Vielzahl von
Symptomen, die v.a. in der Lebensendphase auftreten. Das Programm kann kostenfrei tber
eigenes leben (www.eigenes-leben-ev.de) bezogen werden.

M edikamentdse Schmer z- und Symptomkontrolle

Die WHO Publikation Cancer Pain Relief and Palliative Care in Children wurde kirzlich an
deutsche Verhdltnisse adaptiert und kann Uber eigenes leben (www.eigenes-leben-ev.de)
kogtenfrei gegen einen frankierten Din-A4-Rickumschlag angefordert werden (8). Die
Prinzipien der Schmerztherapie unterscheiden sich nicht von denen bei Erwachsenen (s.0.).
Viele Analgetika sind fur Kinder in der Lebensendphase nicht zugelassen und
Dosisfindungsstudien bzw. Studien zur &quianalgetischen Dosis sind ausgeblieben. Die
Dosierung bei Kindern geschieht immer auf einer Milligramm pro Kilogramm Basis.
Sauglinge unter 6 Monaten weisen eine altersspezifische Pharmakokinetik und -dynamik
auf. NSAR sind nephrotoxischer als bei dteren Kindern und Opioide werden mit 25% der
ublichen mg/kg basierten Startdosis begonnen. Bel Kindern wird als nichtsteroidales
Antirheumatikum wegen seiner guten Vertraglichkeit v.a. 1buprofen eingesetzt. Das
wichtigste Nicht-Opioid bei Kindern ist Metamizol. VVon den Opioiden kommt v.a. Morphin,
alternativ Hydromorphon zum Einsatz. Pethidin sollte wegen seines krampfauslsenden
Metaboliten Norpethidin ganz vermieden werden. Schwache Opioide spielen eine
untergeordnete Rolle. Tramadol wird aus"Angst" vor Morphin eher zu haufig eingesetzt.
Die Einnahme von Tabletten ist im Kindesalter oft problematisch, weswegen leider auch bel
instabilen Schmerzsituationen und ohne vorherige Dosistitrationen Pflastersysteme zum
Einsatz kommen, anstatt retardierter Granulantzubereitungen, die eine Dosisanpassung auch
bei kleinen Kindern zulassen. Die Dauertropfanlage zur Verabreichung von intraventsen
Medikamenten oder Flissigkeiten ist bei Kindern im allgemeinen und bei sterbenden
Kindern im speziellen sehr schwierig und bedarf einer guten, professionellen Vorbereitung.
Subkutane Infusionen spielen eine untergeordnete Rolle. Krebskranke Kinder verfiigen
haufig Uber zentralnervose Katheter, deren Handling aber von vielen ambulanten
Pflegediensten nicht beherrscht wird. Invasive Schmerztherapieverfahren spielen bei
Kindern in der Regel keine Rolle. Sind sie jedoch indiziert -- z.B. bei invasiv wachsenden
Beckentumoren -- , werden sie wegen fehlender Erfahrung zu selten oder gar nicht
eingesetzt.

4. Kindliche Rechte
Das Recht auf bestmogliche medizinische Behandlung ist ein fundamentales Recht,
insbesondere fur Kinder (UNESCO). Sterbende Kinder sollten nicht in einem
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Erwachsenenhospiz, einer Erwachsenenpalliativstation oder einer anderen
Erwachseneneinrichtung versorgt werden. Die durch die Weltgesundheitsorganisation
(WHO) unterstitzte Charta fur Kinder im Krankenhaus der European Association for
Children in Hospital gilt hier analog (Ausziige):

- "Kinder sollen gemeinsam mit Kindern betreut werden, die von ihrer Entwicklung her
ahnliche Bedurfnisse haben. Kinder sollen nicht in Erwachsenenstationen aufgenommen
werden"”.

- "Kinder haben das Recht auf eine Umgebung, die ihrem Alter und ihrem Zustand
entspricht und die ihnen umfangreiche Moglichkeiten zum Spielen, zur Erholung und
Schulbildung gibt. Die Umgebung soll fir Kinder geplant, mobliert und mit Personal
ausgestattet sein, das den Bedrfnissen von Kindern entspricht”.

- "Kinder sollen von Personal betreut werden, das durch Ausbildung und
Einflhlungsvermogen befahigt ist, auf die korperlichen, seelischen und entwicklungsbedingten
Bedurfnisse von Kindern und ihren Familien einzugehen”.
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