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Summary

The German Haemophilia Registry records
online data from patients with haemophi-
lia A, haemophilia B, von Willebrand's dis-
ease and other coagulation factor deficiency
disorders since 2009. Patient’s pseudonymis-
ed data will only be enrolled in the German
Haemophilia Registry if the patient signs an
informed consent. Without the informed con-
sent, only aggregated data according to §21
German Transfusion Law are reported. These
data include the number of persons with con-
genital haemostasis disorders classified to
type of disease and severity as well as pa-
tients’ age, and the consumption of clotting
factor according to each group. Results: The
highest number of patients with haemophilia
was reported in 2010: 3375 patients with
haemophilia A and 614 with haemophilia B
respectively; the highest number of patients
with von Willebrand's disease was 1473, re-
ported in 2011. Conclusion: In comparison to
data from registries in Austria and Switzer-
land it can be assumed that most of the pa-
tients with severe haemophilia are registered
in the German Haemophilia Registry whereas
patients with moderate and mild forms are
still missing.

Korrespondenzadresse

Janina Hesse

Paul-Ehrlich-Institut

Postfach, 63207 Langen

Tel. 06103/77 18 61, Fax 06103/77 12 76
E-Mail Janina.Hesse@pei.de

www.pei.de

Schliisselworter
Hamophilie, Register, Deutschland

Zusammenfassung

Im Deutschen Hamophilieregister (DHR) wer-
den seit 2009 online Patientendaten zu Hamo-
philie A, Hamophilie B, von-Willebrand-Syn-
drom und anderen Formen von Gerinnungs-
faktormangel gesammelt. Die Meldung von
patientenbezogenen, diagnostischen und the-
rapeutischen Daten erfolgt nach Einwilligung
durch den Patienten. Ohne Einwilligung mel-
det die Einrichtung nur die ,, Angaben zu Per-
sonen mit angeborenen Hamo-
stasestorungen” nach §21 Transfusionsgesetz.
Diese umfassen die Patientenzahlen pro Pa-
tientengruppe, differenziert nach Alter sowie
Art und Schwere der Erkrankung, und den Ver-
brauch an Gerinnungsfaktoren der jeweiligen
Patientengruppe. Ergebnisse: Die hochste An-
zahl an Patienten mit Hamophilie wurde fiir
das Jahr 2010 gemeldet: 3375 Patienten mit
Hamophilie A und 614 mit Hamophilie B. Die
Anzahl der Patienten mit von-Willebrand-Syn-
drom war fiir das Jahr 2011 mit 1473 am
hdchsten. Schlussfolgerung: Vergleiche mit Pa-
tientenzahlen der Hamophilieregister aus Os-
terreich und der Schweiz lassen vermuten,
dass der GroBteil der Patienten mit schwerer
Hamophilie in Deutschland inzwischen an das
DHR gemeldet wird. Patienten mit mittel-
schwerer und leichter Hamophilie hingegen
sind vermutlich noch unterreprasentiert.
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Das Deutsche Hamophilieregister (DHR)

ist als Online-Datenbank konzipiert und

verkorpert eine moderne Form eines klini-
schen {iiberregionalen Patientenregisters
unter strenger Beriicksichtigung des
Datenschutzes. Es ist eine Kooperation der
o Patientenverbiande
- Deutsche Himophiliegesellschaft zur
Bekdmpfung von Blutungskrank-
heiten e. V. (DHG) und

- Interessengemeinschaft Himophiler
e.V. (IGH),

o Gesellschaft fiir Thrombose- und
Hémostaseforschung e.V. (GTH) als
medizinische Fachgesellschaft sowie des

o Paul-Ehrlich-Instituts (PEI), das zum
Geschiftsbereich des Bundesministeri-
ums fiir Gesundheit (BMG) gehort.

Das DHR erfiillt eine Doppelfunktion: Ei-
nerseits werden hier nach Einwilligung des
Patienten seine therapierelevanten, pseu-
donymisierten Daten gesammelt, die fiir
wissenschaftliche Auswertungen zur Ver-
fugung stehen, andererseits erfolgt dorthin
seit dem Meldejahr 2008 einrichtungsbezo-
gen die kumulierte Meldung der behand-
lungsbediirftigen Personen mit angebore-
nen Hamostasestorungen sowie deren Ver-
brauch an Gerinnungsfaktoren nach §21
Transfusionsgesetz (TFG). Diese Meldung
war bis zum Meldejahr 2007 an die §21
TFG-Datenbank des Paul-Ehrlich-Instituts
erfolgt.

Auf Antrag konnen Daten aus dem
DHR fiir wissenschaftliche Fragestellungen
ausgewertet werden. Dazu bedarf es laut
Kooperationsvertrag des DHR der Zustim-
mung durch den DHR-Ausschuss. Dage-
gen stehen die kumulierten Daten dem PEI
fiir die Berichte nach §21 TFG jederzeit zur
Verfiigung. Ausfithrliche Informationen
zum DHR sowie die Publikation der voll-
standigen Daten nach §21 TFG sind zu fin-
den unter »www.pei.de/dhr .
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Datenerfassung

An das DHR melden Einrichtungen, die
dauerhaft und regelméfiig Patienten mit
angeborenen Himostasestorungen behan-
deln. Nur mit der Meldung betraute Perso-
nen dieser Einrichtung erhalten Zugangs-
daten zum DHR. Die Daten werden online
ins DHR eingepflegt; entweder manuell
tiber die Web-Oberfliche oder per Schnitt-
stelle aus der Kliniksoftware heraus. Fiir ei-
ne elektronische Ubermittlung der Daten
muss eine Schnittstelle in die Klinik- bzw.
Praxissoftware integriert sein, die seitens
der Einrichtung programmiert werden
muss. Das DHR stellt interessierten Ein-
richtungen auf Anfrage die Definition der
Schnittstelle und weitere fiir eine Program-
mierung notwendigen Informationen zur
Verfiigung.

Einzelmeldung

Nach Einwilligung des Patienten bzw. des-

sen Eltern kann sein Datensatz im DHR

angelegt werden. Alle erfassten Daten wer-

den einem Pseudonym zugeordnet, das

keinen Riickschluss auf die Identitit der ge-

meldeten Person zuldsst. Gesammelt wer-

den Daten von Patienten mit

o Himophilie A oder B

¢ von-Willebrand-Syndrom (VWS)

e Mangel an Faktor I, II, V, VII, X, XI,
XIIL

Die Meldung der Daten soll mindestens
einmal pro Kalenderjahr erfolgen. Bei die-
ser Form der Meldung werden die Daten
nach §21 TFG aus den Einzelmeldungen
automatisiert vom DHR fiir jede Einrich-
tung zusammengefasst und dem PEI zur
Verfiigung gestellt; eine gesonderte Mel-
dung der Angaben zu behandlungsbediirt-
tigen Personen mit angeborenen Himosta-
sestérungen nach §21 TFG entfillt somit.
Die detaillierte Datenabfrage der Einzel-
meldung kann eingesehen werden unter
»www.pei.de/dhr.

Sammelmeldung

Die Anzahl an Patienten einer Einrichtung,
die der Einzelerfassung im DHR nicht zu-
gestimmt haben, miissen nach §21 TFG
kumuliert von den Einrichtungen jéhrlich
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zusammen mit dem summierten Ver-
brauch an Gerinnungsfaktoren ans DHR
gemeldet werden. Die gesetzliche Frist ist
hier der 1.3. fiir die Meldung des vergange-
nen Jahres.

Ergebnisse und Diskussion

Bis 2007 wurden die Angaben zu Personen
mit angeborenen Hiamostasestorungen an
die §21 TFG-Datenbank des Paul-Ehrlich-
Instituts gemeldet. Seit dem Meldejahr
2008 werden die Daten tiber das DHR er-
fasst. Um den Ubergang der Meldung zu
dokumentieren, werden hier auch Daten
des Jahres 2007 betrachtet.

Meldende Einrichtungen

Die Anzahl der dem DHR bekannten Ein-
richtungen, die dauerhaft Patienten mit
Himostasestérungen behandeln, ist seit
2007 von 114 auf 121 gestiegen (»>Tab. 1).
Die Meldebeteiligung hat sich von 84% im
Jahr 2007 auf 92% im Jahr 2010 verbessert;
fiir das Jahr 2011 liegen zum Zeitpunkt der
Auswertung im November 2012 noch nicht
alle Meldungen vor. Bezogen auf die An-
zahl der Einrichtungen fehlen zwar nur
10%, betrachtet man jedoch die Patienten-
zahlen, wird deutlich, dass auch bei den
Einrichtungen, die bereits Meldungen ab-
gegeben haben, diese noch unvollstindig
sind und nicht alle Patienten aufgefiihrt
wurden. Aus diesem Grund werden Daten
des Jahres 2011 nur sehr eingeschrinkt
zum Vergleich mit den anderen Jahren
herangezogen.

Bis zum Zeitpunkt der Auswertung
nutzte eine Einrichtung die Méglichkeit
der elektronischen Ubertragung der Daten
per Schnittstelle aus ihrer Einrichtungssoft-
ware ans DHR. Von weiteren Einrichtun-
gen ist bekannt, dass derzeit Programmier-
arbeiten an einer Schnittstelle vorgenom-
men werden bzw. dass kiinftig bestehende
Systeme genutzt werden sollen.

Von drei meldepflichtigen Einrichtun-
gen liegen seit Erfassung der Daten im
DHR noch keinerlei Meldungen nach §21
TFG vor; weder als Einzel- noch als Sam-
melmeldung. Die Léndesdrztekammern
wurden geméfl Himotherapie-Richtlinien

entsprechend ihrer Zustidndigkeit dariiber
informiert.

Patientenzahlen

In Tabelle 1 sind die Patientenzahlen nach
§21 TFG zur Anzahl der behandlungs-
bediirftigen Personen mit angeborenen
Himostasestérungen seit Erfassung im
DHR dargestellt (»Tab. 1). Im Vergleich
zu den Daten aus dem Jahr 2007, fiir das
diese Zahlen noch aus der Online-Daten-
bank zur Meldung nach §21 TFG des Paul-
Ehrlich-Institutes stammen, werden von
2008 bis 2010 jahrlich mehr Patienten ans
DHR gemeldet. Es gibt keinen Anhalt da-
fiir, dass die tatsachliche Patientenanzahl in
Deutschland in diesem Zeitraum angestie-
gen ist; es ist vielmehr davon auszugehen,
dass lediglich zunehmend mehr Patienten
ans DHR gemeldet wurden.

Auch die gemeldete Anzahl der Patien-
ten mit von VWS steigt iiber die Jahre an,
wobei hier fiir das Jahr 2011 die meisten
Patienten gemeldet werden. Hier ist eben-
falls zu vermuten, dass es sich nicht um ei-
nen Anstieg der Patientenzahl handelt,
sondern um einen Anstieg der Meldungen.

Vergleicht man die Meldungen ans
DHR mit den Meldungen an die Todesur-
sachenstatistik (1), zeigen sich deutliche
Unterschiede:

Wihrend 47 Einrichtungen 3845 Pa-
tienten mit Hamophilie A an die Todes-
ursachenstatisktik gemeldet haben, stam-
men die Meldungen ans DHR zu 3375 Pa-
tienten aus 108 Einrichtungen. Es haben
sich zwar mehr Einrichtungen an der Mel-
dung ans DHR beteiligt, jedoch wurden ca.
12% weniger Patienten gemeldet. Mogli-
cherweise meldeten einige Einrichtungen
an das DHR nur diejenigen Patienten, die
im Meldejahr tatsachlich Faktorpraparate
erhalten haben, wahrend in der Todesursa-
chenstatistik alle in der Einrichtung regis-
trierten Patienten gemeldet wurden - un-
abhéngig davon, ob sie im Bezugsjahr Fak-
tor erhalten haben oder nicht. Dieser Er-
klarungsversuch greift jedoch nur bei den
Patientenzahlen zu Hiamophilie A; die An-
zahl an Hamophilie B-Patienten sind nahe-
zu deckungsgleich (DHR: 614 versus 608
Todesursachenstatistik).

Grundsitzlich ist darauf hinzuweisen,
dass seit Inkrafttreten der Novelle des
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Tab. 1 Anzahl Personen mit angeborenen
Hamostasestorungen nach §21 Transfusions-
gesetz in Deutschland

Transfusionsgesetzes im Jahr 2005 alle ,,be-
handlungsbediirftigen Personen mit ange-
borenen Hamostasestorungen an das DHR
zu melden sind und nicht mehr nur die im
jeweiligen Jahr tatsdchlich behandelten.
Das bedeutet, dass auch Daten von be-
handlungsbediirftigen Patienten, die im
Meldejahr keine Gerinnungsfaktoren er-
halten haben, in die Meldung eingehen
missen; dies betrifft die Einzelmeldung
ebenso wie die Sammelmeldung. Nur voll-
standige Angaben gewdhrleisten, dass er-
mittelt werden kann, fiir wie viele Himo-
philiepatienten in Deutschland eine Be-
handlung bereitgehalten werden muss.

Abbildung 1 zeigt die prozentuale Ver-
teilung der Patientenzahlen auf die Schwe-
regrade in Deutschland, Osterreich (4) und
der Schweiz (2) (> Abb. 1). Der Vergleich
zeigt, dass in Osterreich und der Schweiz
prozentual gesehen deutlich mehr Patien-
ten mit leichter Himophilie in den Regis-
tern erfasst sind, somit der prozentuale An-
teil von Patienten mit schwerer Himophilie
geringer ausfiillt. Das stiitzt die Vermu-
tung, dass in Deutschland noch deutlich
mehr Patienten mit leichter Himophilie le-
ben als bisher gemeldet wurden.

Um die Zahlen besser vergleichbar zu
machen, ist die Anzahl der Patienten mit
Hamophilie pro 1 Million Einwohner be-
rechnet (3, 5, 6). Hier ergibt sich fiir
Deutschland bei Himophilie A mit 41 Pa-
tienten hinter Osterreich (n = 66) und der
Schweiz (n = 75) der niedrigste Wert. Auch
bei Himophilie B ist die Anzahl mit 8 ge-
geniiber Osterreich (n = 12) und der
Schweiz (n = 15) in Deutschland am ge-
ringsten. Betrachtet man hingegen nur die
Anzahl Patienten mit schwerer Himophilie
in Bezug auf 1 Million Einwohner, liegen
Zahlen fiir die drei Lander deutlich enger
beieinander. In Deutschland gibt es 26, in
Osterreich 28 und in der Schweiz 27
Patienten mit schwerer Himophilie A pro
1 Million Einwohner. Patienten mit schwe-
rer Himophilie B gibt es in Deutschland 4,

© Schattauer 2013

Jahr 2007 2008 2009 2010 2011
Hamophilie A Kinder und ohne Hemmkarper 799 954 1.016 1.010 858
Jugendliche ¢ |gjcnt 160 172 177 185 176
o mittelschwer 103 150 143 142 111
o schwer 536 632 696 683 571
mit Hemmkérper 48 43 49 55 38
o low responder 10 10 14 20 15
o high responder 38 33 35 35 23
Erwachsene ohne Hemmkorper 1884 1944 2032 2256 1733
o leicht 326 386 432 468 381
o mittelschwer 303 316 303 364 256
o schwer 1255 1242 1297 1424 1096
mit Hemmkérper 50 54 59 54 36
o low responder 13 16 19 17 13
o high responder 37 38 40 37 23
Summe Kinder und Jugendliche 847 997 1065 1065 896
Erwachsene 1934 1998 2091 2310 1769
gesamt 2781 2995 3156 3375 2665
% Patienten leicht 18 19 20 20 21
Hamophilie A" yttelschwer 5 16 15 15 14
schwer 67 65 65 65 64
Hamophilie B Kinder und ohne Hemmkorper 180 173 184 181 137
Jugendliche o jgjcpt 2 30 27 36 30
o mittelschwer 38 37 38 50 28
o schwer 120 106 119 95 79
mit Hemmkérper 9 7 7 5 4
o low responder 4 4 4 3
o high responder 5 3 3
Erwachsene ohne Hemmkarper 332 352 371 422 329
o leicht 69 82 80 97 90
o mittelschwer 77 87 8 104 70
o schwer 186 183 205 221 169
mit Hemmkérper 5 5 5 6 2
o low responder 1 1 1 1 0
o high responder 4 4 4 5 2
Summe Kinder und Jugendliche 189 180 191 18 141
Erwachsene 337 357 376 428 331
gesamt 526 537 567 614 472
% Patienten leicht 18 21 19 22 26
Hamophilie B yttelschwer 2 4 2 26 2
schwer 60 55 58 52 53
Gesamtsumme Patienten Hamophilie A und B 3307 3532 3723 3989 3137
Patienten mit von Willebrand Syndrom 671 984 1094 1229 1473
Einrichtungen meldepflichtig 14 117 117 118 121
mit Meldung 9% 104 107 108 109
Riicklauf 84% 89% 91% 92% 90%

* % lassen Patienten mit Hemmkdrpern unberiicksichtigt
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in Osterreich 3 und in der Schweiz 4 pro 1
Million Einwohner (» Abb. 2).

Dieser Vergleich zeigt, dass in den
Nachbarlindern Osterreich und Schweiz
die Erfassungsrate der Patienten mit
schwerer Hamophilie in einer dhnlichen
GrofSenordnung liegt. Auch wenn dies kei-
ne Aussage zu der absoluten Patientenzahl
zuldsst, ist diese Betrachtung ein Hinweis
darauf, dass die meisten Patienten mit
schwerer Hamophilie in Deutschland in-
zwischen im DHR gemeldet sind und die
vermuteten fehlenden Patientenzahlen bei
den Patienten mit mittelschwerer und vor
allem mit leichter Hamophilie zu suchen
sind.

Das Verhiltnis der Gesamtzahl gemel-
deter Patienten mit Himophilie A und Ha-
mophilie B liegt in Deutschland in allen
Meldejahren bei ca. 85% zu 15%.

Die Gesamtzahl der gemeldeten Patien-
ten mit Hemmkorpern bei Himophilie A
steigt tiber die Jahre 2007 bis 2010 leicht an,
was auf eine leichte Zunahme der Patien-
tenzahl mit niedrigen Hemmkorper-Titern
zuriickzufiihren ist und hier eher die Kin-
der betrifft. Hierbei ist weder bekannt, ob
und wie die Hemmkorper behandelt wur-
den und ob es sich um eine echte Zunahme
des Auftretens von Hemmkorpern handelt
oder ob auch hier nur mehr Patienten mit
Hemmbkorpern gemeldet wurden, auch
wenn diese nicht spezifisch behandelt wur-
den (»Tab. 1).

Bei Hédmophilie B ist insgesamt ein mi-
nimaler Riickgang der gemeldeten Patien-
tenzahlen mit Hemmkérper zu verzeich-
nen (P Tab. 1).

Faktorenverbrauch

Der gemeldete Gesamtverbrauch an Fak-
tor VIII bzw. IX von 2007 bis 2010 ist in
den Abbildungen 3 und 4 dargestellt
(> Abb. 3, » Abb. 4). Hierbei ist zu beach-
ten, dass ein Teil der Einrichtungen die von
den Patienten substituierten Mengen mel-
det, ein anderer Teil die rezeptierten bzw.
an die Patienten ausgegebene Menge. Da
fur spatere wissenschaftliche Auswertun-
gen die Angabe des tatsichlichen Ver-
brauchs korrekter ist, sollte seitens der Ein-
richtungen darauf hingearbeitet werden,
diesen zu melden.

© Schattauer 2013
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Der Anteil an plasmatischem Fak-
tor VIII ist von 2007 bis 2008 mit 45% bzw.
46% praktisch konstant. Seit 2008 ist eine
leicht abfallende Tendenz zu beobachten.
Der Anteil an plasmatischem Faktor IX
schwankt zwischen 62% und 74%
(» AbD. 5)

Wihrend der errechnete Verbrauch an
Faktor-VIII-Priparaten pro Patient mit
Hamophilie A fiir die Jahre vor Einfithrung
des DHR deutlich schwankte, ist er nun
stabil. Der errechnete Verbrauch an Faktor
IX pro Patient mit Himophilie B nimmt
von 2008 bis 2010 tendenziell leicht ab
(> Abb. 6).

Organisationstypen

Zum Auswertungszeitpunkt waren 121
meldepflichtige Einrichtungen im DHR er-
fasst, davon 32% Universititen, 24% Kran-
kenhiuser, 9% auf die Behandlung von Pa-
tienten mit Himostasestorungen speziali-
sierte Praxen und 35% niedergelassene
Praxen ohne Spezialisierung auf Gerin-
nungsstorungen.

Im Meldejahr 2010 mit der bislang
hochsten gemeldeten Patientenzahl, wur-
den 51% der Patienten (Hdmophilie A und
B sowie VWS) dauerhaft in Universititen
behandelt, 22% in Krankenhéusern, 18% in
spezialisierten Praxen sowie 9% in nieder-
gelassenen Praxen ohne Spezialisierung
(> Abb. 7).

Einzelerfassung

Besonders erfreulich ist der Anstieg der
Patienten in der Einzelerfassung: Seit
Beginn der Dateneingabe Ende 2009 ist die
Anzahl der Patienten in der Einzeler-
fassung mit mindestens einer Meldung auf
ca. 1632 angestiegen (P> Abb. 8).

Fiir das Meldejahr 2011 wurden insge-
samt 19% der Patienten per Einzelerfas-
sung gemeldet und 81% per Sammelmel-
dung. Wihrend in den Universititen und
Krankenhéusern jeweils rund 30% der Pa-
tienten per Einzelerfassung gemeldet wur-
den, bei niedergelassenen Praxen ohne
Spezialisierung 5%, so fehlten fiir das Jahr
2011 Einzelmeldungen aus Praxen, die auf
die Behandlung von Patienten mit Hi-
mostasestorungen spezialisiert sind zum

© Schattauer 2013
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Zeitpunkt der Auswertung noch vollig
(> Abb. 9).

Wurden in den Jahren 2008 und 2009
nur 3% bzw. 6% der Himophilie A und B
Patienten per Einzelmeldung erfasst, so
waren es fur das Jahr 2010 etwa ein Viertel
der Hamophilie A Patienten und 18% der
Hamophilie B Patienten. Auch Patienten
mit von-Willebrand-Syndrom werden seit
2010 etwas héufiger per Einzelmeldung er-
fasst: von <1% steigt der Anteil auf 3% an
(> Abb. 10).

Auch wenn keine konkreten Auswer-
tungen hieriiber vorliegen, so wird von den
DHR-Mitarbeitern bei der Einsicht in die
Einzelmeldung in steigendem Maf3e beob-
achtet, dass ein Grof3teil der anamnesti-
schen Abfragen mit ,,unbekannt® angege-
ben ist. Diese Antwortauswahl ist jedoch
nur fiir den Fall gedacht, dass tatsachlich
fiir einzelne Datenabfragen keine Informa-
tionen vorliegen. In der Regel sollten in ei-
ner Einrichtung von einem Grofiteil der
Patienten die meisten dieser wichtigen an-
amnestischen Daten vorliegen und somit
ins DHR eingegeben werden kénnen.
Durchgingig ,unbekannte Anamnesen
machen den Datensatz dieses Patienten fiir
spatere wissenschaftliche Auswertungen
nahezu wertlos.

Plausibilitatskontrollen

Die Daten aus den Einzelmeldungen sind
fur die Mitarbeiter des DHR aus daten-
schutzrechtlichen Griinden nicht grund-
stzlich einzusehen. Sie kénnen aber durch
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die Einrichtungen zur Einsichtnahme aktiv
frei geschaltet werden, um stichprobenartig
Plausibilitdtskontrollen zu ermdglichen
und bei Fragen Riicksprache mit der Ein-
richtung halten zu kénnen. Daten der Mel-
dung, welche Riickschliisse auf die Identitit
des Patienten zulassen konnten, werden
den DHR-Mitarbeitern nicht angezeigt.
Die Einsichtnahme ist auf zwei Monate be-
schrankt und erlischt automatisch.

Bis November 2012 wurden 1367 Mel-
dungen von 22 verschiedenen Einrichtun-
gen auf Plausibilitét iiberpriift. Einige Plau-
sibilitdtskontrollen sind bereits innerhalb
der Software hinterlegt (z. B. muss das Da-
tum der ersten Blutung nach dem Geburts-
datum liegen). Bei der Priifung tauchen je-
doch immer wieder Fragen auf, die auf
Missverstindnisse bei der Dateneingabe
oder versehentliche Fehleingaben schlie-
Ben lassen.

Bei 947 gepriiften Meldungen (69%) gab
es keine Nachfragen, bei 420 Meldungen
(31%) wurden die entsprechenden Einrich-
tungen kontaktiert: 231 Meldungen (55%)
wurden darauthin von den Einrichtungen
geandert, 49 (12%) bestitigt und bei 140
Meldungen (33%) wurden die Nachfragen
nicht beantwortet (»Abb. 11). Im An-
schluss an die Kontrollen sind also statt
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knapp 70% der gepriiften Meldungen ohne
Riickfragen nun 90% der kontrollierten
Meldungen ohne weitere Fragen.

Schlussfolgerungen

o Die Datenlage ldsst vermuten, dass der
Grofiteil der Patienten mit schwerer
Hamophilie in Deutschland inzwischen
dem DHR gemeldet wird.

o Esist davon auszugehen, dass Patienten
mit mittelschwerer und leichter Himo-
philie im DHR noch unterreprésentiert
sind, vor allem, wenn sie nicht dauer-
haft substitutionsbediirftig sind.

o Die Dateniibermittlung an das DHR
verlduft mit teilweise erheblicher zeitli-
cher Verzogerung, so dass aussagekréf-
tige Zahlen nicht zeitnah zur Verfiigung
stehen.

o Fsist zu hoffen, dass mit zunehmender
Etablierung von Kliniksoftware mit
Schnittstelle zum DHR die Daten zeit-
nah tibermittelt werden konnen.

o Die Angabe der Préparate sollte der tat-
sachlichen Menge verabreichten Faktors
entsprechen und nicht der rezeptierten.

o Fiir aussagekraftige wissenschaftliche
Auswertungen der im DHR erfassten

Einzelmeldungen muss die Eingabe der
Daten - vor allem auch der anamnesti-
schen Daten - moglichst vollstindig
sein und darf nicht tiberwiegend aus der
Antwortauswahl ,unbekannt® bestehen.

Es konnen nur die Daten ausgewertet
werden, die zuvor eingegeben wurden.
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