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Liebe Patientinnen und Patienten,

diese Broschire beschaftigt sich mit der erworbenen Verlauf ist das Ziel der Behandlung die vollstandige
Hamophilie. Das Krankheitsbild gehort zu den seltenen Beseitigung der Ursache der Erkrankung, dem
Stérungen der Blutgerinnung und ist akut zu behandeln, Gerinnungsfaktor-Hemmkaorper. Auf den nachsten Seiten
sobald Blutungen auftreten. Fur die schnelle Blutstillung werden Sie mehr Uber die Ursache der Krankheit, ihre

stehen spezielle Medikamente zur Verfigung. Im weiteren Diagnose und Behandlungsmaglichkeiten erfahren.

Wir danken Frau Dr. med. Ute Scholz, Zentrum fur Blutgerinnungsstérungen Leipzig,
MVZ Labor Dr. Reising-Ackermann und Kollegen fir die fachliche Unterstutzung.
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Die erworbene Hamophilie

Was ist das Gerinnungssystem?

Der menschliche Korper ist in der Lage sowohl blutende
Wunden zu stillen als auch Verstopfungen der Blutgefal3e
(Thrombosen oder Embolien) zu verhindern. DafUr verant-
wortlich sind die Blutplattchen sowie verschiedene Eiweile,
die sogenannten Gerinnungsfaktoren. Diese werden unter
anderem mit romischen Zahlen von I bis XIII bezeichnet.

Was ist ein Hemmkorper?

Vermag das Immunsystem nicht mehr zwischen korper-
eigenen und korperfremden Strukturen zu unterscheiden,
stellt es vermehrt Hemmkorper (= Antikdrper) her, die
falschlicherweise korpereigene Strukturen angreifen.

So verhalt es sich auch bei der erworbenen Hamophilie: Es
entstehen Hemmkorper gegen korpereigene Gerinnungs-
faktoren - am haufigsten gegen den Faktor VIII. Dadurch
wird deren Wirkung aulBer Kraft gesetzt und infolgedessen
die Blutgerinnung blockiert.

Die Entstehung von Hemmkaérpern aufgrund eines aul3er
Kontrolle geratenen Immunsystems kann im Zusammen-
hang mit bestimmten Erkrankungen oder Umstanden
auftreten, z. B. bei rheumatologischen Erkrankungen,
Tumoren, entztindlichen Darmerkrankungen, schweren
Infektionen oder einer Schwangerschaft.



Diagnose

Was sind die typischen Krankheitszeichen?

Die Krankheit auBert sich durch die Neigung zu Blutungen
unterschiedlicher Auspragung. Besonders haufig sind aus-
gedehnte Einblutungen in Haut und Muskeln, ohne dass
eine Ursache erkennbar ist. Aber auch nach Operationen
konnen unerklarbare Blutungen auftreten. Sehr haufig
mussen die Patient*innen Blutkonserven erhalten. Wenn
Diagnose und Behandlung nicht schnell erfolgen, kann die
Erkrankung schwere Komplikationen nach sich ziehen.



Welche Laborbefunde bestétigen die Diagnose?
Bei einer unerklarbaren Blutung und dem Auftreten einer
verlangerten aPTT* muss der*die Arzt*Arztin von einem
Hemmkorper gegen FVIII ausgehen - es sei denn, die
verlangerte aPTT hat andere Ursachen (Medikamente

zur Blutgerinnung, zum Beispiel Heparin oder spezielle
Antiphospholipid-Antikorper).

Die Bestatigung erfolgt nach der Diagnostik des vermin-
derten Gerinnungsfaktors durch eine spezielle Testung
auf einen Antikorper gegen den Faktor VIIL. Daftr stehen
verschiedene Labortests zur Verfligung. Meist wird die
Aktivitat des Hemmkorpers im Blut in speziellen Einheiten
angegeben, den Bethesda-Einheiten.

*aPTT (aktivierte partielle Thromboplastinzeit (Time)) ist ein Labor-Suchtest auf
angeborene oder erworbene Blutgerinnungsstérungen.




Therapie

Wie wird eine Blutung behandelt?

Wenn Blutungen auftreten, mussen alle Beteiligten rasch
handeln. Denn der Patient sollte schnell wirkende Medika-
mente bekommen. Dafiir stehen verschiedene Substanzen
zur Verfigung, welche die Gerinnungsfunktion wiederher-
stellen sollen. Meist werden Gerinnungsfaktorpraparate
eingesetzt.
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Welche Méglichkeiten gibt es zur
Hemmkérperelimination?

Ziel der Therapie ist es, den Hemmkdrper gegen Faktor VIII
vollstandig zu beseitigen. Das kann auf unterschiedliche
Weise geschehen, zum Beispiel durch Medikamente zur
Unterdrtckung des Immunsystems, durch Auswaschen
des Antikorpers aus dem Blut oder die Gabe eines Prapa-
rates zur Zerstorung des Hemmkorpers. Falls eine Be-
handlung nicht den gewlnschten Erfolgt bringt, wird eine
Kombination aus weiteren Moglichkeiten zur Behandlung in
Erwagung gezogen.

In Kurze

1. Die erworbene Hamophilie ist eine seltene
Erkrankung.

2. Wenn Blutungen auftreten, muss sofort eine
Notfalltherapie einsetzen.

3. Ziel der Behandlung ist die vollstandige Beseitigung
des Hemmkorpers.

4. Manner und Frauen kdnnen von der erworbenen
Hamophilie gleichermallen betroffen sein.
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