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Schon eine Blutung kann
ein Gelenk zerstoren

Synovitis bei Hamoplhilie ...

+ ist eine blutungsbedingte Entzindung der Synovia'

« tritt unmittelbar nach einer Einblutung in das Gelenk auf’

+ hat haufig einen chronischen und schubweise akut exazerbierenden Verlauf'

Erythrozyt

Ausbildung einer
irreparablen Arthropathie

Gelenk-
blutung
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Erythrozyten werden von Synoviozyten und
Gewebsmakrophagen aufgenommen und abgebaut’

9 Blutabbauprodukte, insbesondere Eisen bzw.
Hamosiderin, fUhren zu einer Entzindungsreaktion

mit Proliferation der Synovialzellen und der vaskuldaren
Zellen (akute Synovitis)'

e Neoangiogenese und Synovialhyperplasie fuhren
zu einem Netzwerk an fragilen GefaBen’

Mechanische Alltagsbelastungen konnen Mikro-

blutungen auslosen, die dann weiter inflamma-
torische Prozesse unterhalten’
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Einmalige Blutung
Anomale vaskulare

Neubildung bleibt fur
Monate bestehen’

%

Ultraschallbilder: Mit freundlicher Genehmigung von PD Dr. med. Bjorn Habermann.
Rontgenbilder: Mit freundlicher Genehmigung von Dr. med. Georg Goldmann.

Wiederholte Blutungen

Schwellungen des
Gelenks, chronische
Synovitis sowie Wachstum
des Bindegewebes im
Gelenk (Synovialis)?”

Zerstérung des Knorpels

Anhaltende Gelenkschaden,
die zu Arthrose bis hin zu
versteiften Gelenken fUhren;
in spateren Stadien geht der
Knorpel vollstandig verloren
und die Form des Gelenks
verandert sich*

Wichtig

Synovitiden und Arthropathien kommen auch bei
Patienten mit mittelschwerer’ und milder® Hamophilie
A oder B vor (Restaktivitat 1-5% bzw. 5-40%).



Unterbrechen Sie den Kreislauf

Klinik der Synovitis

Symptome der akuten Synovitis'

+ Prodrom (Aura; bei Kindern beobachten die
Eltern eine Auffalligkeit im Bewegungsmuster

und/oder Verhalten. Erwachsene haben eine . .
Missempfindung im Gelenk) % Wichtig

+ Pralle Schwellung Nach einer Gelenkblutung tritt immer
+ Schmerzen eine akute Synovitis auf."
+ Uberwadrmung

Jede Synovitis, die ldnger als 6 Wochen

 Rotliche Verfdrbung der Haut tber dauert, ist eine chronische Synovitis.'

dem Gelenk
* Berlihrungsempfindlichkeit Die Symptome der chronischen Synovitis sind
+ Schmerzhafte Bewegungseinschrankung sehr variabel und konnen insbesondere im
(Schonhaltung) Kindesalter nur diskret ausgepragt sein.’

+ Reflektorische Hemmung der
Begleitmuskulatur

Diagnostik
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2 Anamnese Korperliche Labor
£ Untersuchung
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- Gelenkultraschall Rontgen’ MRT'
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+ Gute Darstellbarkeit der + Synovitis nicht darstellbar + Beurteilung friher
Synovitis und einer Einblutung, + Darstellung knoécherner Gelenkveranderungen
Knorpel eingeschrankt Verdnderungen + Erhebung eines
beurteilbar . Dokumentation des Ausgangsstatus der Knie-

+ Limitation: keine Darstellbarkeit Gelenkstatus im Verlauf und Sprunggelenke ab
von Strukturen innerhalb des dem frihen Schulalter

Knochens, Gelenk nicht
vollstandig darstellbar

% Wichtig

Die korperliche Untersuchung sollte neben den Gelenken auch die
dazugehorige gelenkfuhrende Muskulatur umfassen. Zudem sollten
Schulterstand, Beckenstand und Gangbild untersucht werden.’



Therapie™°
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<6 Wochen?

!

Akute Synovitis

- Hamostaseologische Therapie
- Initial 40-60 L.E./kg KG Faktor 1-2x
taglich (Kinder: individuell hohere
Dosierungen)
+ Ausschleichende Dosierung bis
Symptomfreiheit

- ggf. frihzeitige Punktion

* Ruhigstellung

- Schmerztherapie

- Antiinflammatorische Therapie

!

Synovitis?

* Physiotherapie

_Ja

Nein

l

Kontrolle in
3-6 Monaten®

Akute

Gelenk-
blutung

!

Akute oder
chronische
Synovitis?

Synovitis?

!

Kontrolle in
3-6 Monaten®

]

>6 Wochen?

!

Chronische Synovitis

!

- Hamostaseologische Therapie

Talspiegel 230% (% Jahr)

- Antiinflammatorische Therapie

(in Einzelfallen Cortikosteroid
intraartikular)

- physiotherapeutische Begleit-

behandlung zur Vermeidung oder
Verbesserung einer bereits
eingetretenen Muskelatrophie sowie
von Koordinations- und Gangstérungen

l

Synovitis? ~—Nein

Ja

l

- Gerinnungspraparat ein

weiteres % Jahr

+ bei unzureichendem Ansprechen

der Faktortherapie zugig
Radiosynoviorthese oder
Synovektomie erwagen

: Physiotherapie

Download: Leitlinie Synovitis bei Hamophilie
) register.awmf.org/de/leitlinien/detail/086-005



https://register.awmf.org/assets/guidelines/086-005l_S2k_Synovitis-bei-Haemophilie_2023-02.pdf

Drei wichtige Empfehlungen

>3-5% Talspiegel sicherstellen

Anheben des Talspiegels durch Faktorgabe im Rahmen einer individualisierten
prophylaktischen Substitutionstherapie bei Kindern und Erwachsenen mit
schwerer Hamophilie!

In Einzelfallen: voriibergehendes Anheben des Talspiegels auf =20-30% zur
+ Reduktion rezidivierender, auch subklinischer Blutungen

+ Besserung der Schmerzsymptomatik

+ DurchflUhrung einer Physiotherapie'

Gelenke in die Hand nehmen!

Weil Blutungen im Gelenk oft unerkannt und Ausldser fur Gelenkschaden sind, ...

mind. 1x im Jahr

+ komplette Untersuchung des Bewegungsapparats
+ Ultraschalluntersuchung der Gelenke
+ umfangreiche orthopadische Beratung'®

Physiotherapie fruhzeitig beginnen

Synovitis fuhrt zu Fibrose mit Muskelverktrzung, Bewegungseinschrankung, Schmerz und
Schwache der Muskulatur!!

Ziele der manuellen und funktionellen Therapie, der Ergotherapie
und des Trainings der taglichen Aktivitaten’

SHE AN

Vermeidung Wiederherstellung Schmerz- Starkung der
weiterer des ,Range of linderung Muskulatur
Blutungen Motion”



Selbstbestimmt leben mit
Novo Nordisk Faktorprodukten

Die halbwertszeitverlangerten Faktorprodukte von Novo Nordisk bieten Ihren Patienten bereits mit der
empfohlenen Dosierung konstant hohe Talspiegel. Basierend auf den erzielten Faktor-Spiegeln und individueller
Blutungsneigung konnen Anpassungen der Dosis und des Verabreichungsintervalls in Betracht gezogen werden."?

esperoct-

turoctocoq alfa pegol

Bei Hamophilie A

Prophylaktische Behandlung
mit dauerhaft 50 L.E./kg Esperoct®
alle 4 Tage"

5%

mittlere FVIII-Talspiegel bei
Jugendlichen ab 12 Jahren
und Erwachsenena'

Physiotherapie
fiir Menschen mit Hamophilie

antar:

refi;

nonacog beta pegol

Bei Hamophilie B

Prophylaktische Behandlung
mit 40 L.E./kg Refixia®
1x wochentlich'

18%

mittlere FIX-Talspiegel
bei Kindern von 0 bis 12 Jahren®'*

27%

mittlere FIX-Talspiegel
bei Jugendlichen ab 13 Jahren
und Erwachsenen’®

Ein langfristiger Heilmittelbedarf kann als Krankenkassenleistung bei
blutungsbedingten Gelenkschaden und somit auch bei Hadmophilie-
Patienten verordnet werden.’

Eine praxisorientierte Anleitung zur Heilmittelverordnung finden Sie in
unserer Broschire Physiotherapie fur Menschen mit Hamophilie

haemcare-pro.de » Services »
Physiotherapieverordnung

a Patienten mit schwerer Hamophilie A kdnnen unter fortlaufender, unveranderter Prophylaxe mit 50 LE. Esperoct®kg

alle 4 Tage einen mittleren Faktor VIII-Talspiegel von 5% erreichen.’

b Geschatzte mittlere Talspiegel im Steady State: Multinationale, offene, einarmige, nicht kontrollierte Phase-3-Studie (n=25, vorbehandelt,
Alter 1-12 Jahre). Ergebnis der Prophylaxe mit Refixia® 1x wochentlich 40 L.E./kg Uber 5,6 Jahre (Median; min. 0,2, max. 6,1 Jahre).'

¢ Geschatzte mittlere Talspiegel im Steady State: Multinationale, randomisierte, einfach verblindete Studie (n=74, vorbehandelt, Alter 13-65
Jahre). Ergebnis des einfach verblindeten Studienarms mit Refixia® 1x wochentlich 40 L.E./kg Gber 52 Wochen (n=29)."


https://haemcare-pro.de/services/verordnung-einer-physiotherapie
https://haemcare-pro.de/services/verordnung-einer-physiotherapie

Mehr-wissen

haemcare-pro.de

Das Hamophilieportal
fiir Arzte und Apotheker
Fortbildungen | News | Services
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Esperoct® 500 I.E./1000 I.E./1500 I.E./2000 I.E./3000 L.E. Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionsldsung. Wirkstoff: Turoctocog alfa pegol. Zusammensetzung: Arzneilich
wirksamer Bestandteil: Turoctocog alfa pegol (humaner Faktor VIII, hergestellt durch rekombinante DNS-Technologie in CHO-Zellen, kovalent konjugiert mit einem 40 kDa Polyethylenglycol (PEG))
500/1000/1500/2000/3000 LE. pro Durchstechflasche. Sonstige Bestandteile des Pulvers: Natriumchlorid, L-Histidin, Saccharose, Polysorbat 80, L-Methionin, Calciumchlorid-Dihydrat, Natriumhydroxid
u. Salzsdure (zur Einstellung des pH-Werts). Sonstige Bestandteile des Lésungsmittels: Natriumchlorid, Wasser fur Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Behandlung und Prophylaxe von Blutungen
bei Patienten im Alter von 12 Jahren und alter mit Hamophilie A (angeborener Faktor-VIII-Mangel). Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder einen der sonstigen Bestandteile.
Bekannte allergische Reaktionen gegen Hamsterprotein. Warnhinweise: Arzneimittel fur Kinder unzuganglich aufbewahren. Nebenwirkungen: Sehr haufig: Faktor-VIII-Inhibitoren (Antikorper) bei
Patienten, die zuvor nicht mit Faktor VIII behandelt wurden; haufig: Reaktionen an der Injektionsstelle, Ausschlag, Erythem, Pruritus; gelegentlich: Faktor-VIII-Inhibition, Uberempfindlichkeit; selten:
Uberempfindlichkeitsreaktionen od. allergische Reaktionen (wie Angioddem, brennendes od. stechendes Gefiihl an Injektionsstelle, Schittelfrost, Hitzegefuhl, generalisierte Urtikaria, Kopfschmerzen,
Nesselsucht, Hypotonie, Lethargie, Ubelkeit, Ruhelosigkeit, Tachykardie, Engegefiihl im Brustbereich, Kribbeln, Erbrechen, pfeifendes Atmen). In einigen Fallen entwickelten sich diese Reaktionen zu
einer schweren Anaphylaxie. Sehr selten wurde die Entwicklung von Antikérpern gegen Hamsterproteine mit damit verbundenen Uberempfindlichkeitsreaktionen beobachtet. Patienten mit Hdmophi-
lie A konnen neutralisierende Antikdrper (Hemmkorper) gegen Faktor VIII entwickeln. Wenn derartige Hemmkaérper auftreten, wird sich dieser Zustand als unzureichende klinische Wirksamkeit mani-
festieren. In diesen Fallen wird empfohlen, ein spezialisiertes Hadmophiliezentrum zu kontaktieren. Andere maogliche Nebenwirkungen (Haufigkeit unbekannt): Verminderte Faktor-VIII-Aktivitdt bei Fehlen
von Faktor-VIII-Inhibitoren. Verschreibungspflichtig. Novo Nordisk A/S, 2880 Bagsvaerd, Danemark. Stand: Marz 2023

Refixia® 500 I.E./1000 I.E./2 000 LE. Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Injektionslésung. Wirkstoff: Nonacog beta pegol. Zusammensetzung: Arzneilich wirksamer Bestandteil:
Nonacog beta pegol (humaner Blutgerinnungsfaktor IX, hergestellt durch rekombinante DNS-Technologie in CHO-Zellen, kovalent konjugiert mit einem 40 kDa Polyethylenglycol (PEG)) 500/1000/2 000 LE.
pro Durchstechflasche. Sonstige Bestandteile des Pulvers: Natriumchlorid, L-Histidin, Saccharose (E 473), Polysorbat 80 (E 433), Mannitol (E 421), Natriumhydroxid (zur Einstellung des pH-Werts) (E 524),
Salzsaure (zur Einstellung des pH-Werts) (E 507). Sonstige Bestandteile des Ldsungsmittels: Histidin, Natriumhydroxid (zur Einstellung des pH-Werts) (E 524), Salzsaure (zur Einstellung des pH-Werts) (E 507),
Wasser fur Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Behandlung und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten aller Altersgruppen mit Hamophilie B (angeborener Faktor-IX-Mangel). Gegenanzeigen:
Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff oder einen der sonstigen Bestandteile. Bekannte allergische Reaktion gegen Hamsterprotein. Warnhinweise: Arzneimittel fur Kinder unzuganglich aufbewahren.
Nebenwirkungen: Uberempfindlichkeitsreaktionen oder allergische Reaktionen, in einigen Fallen schwere Anaphylaxie (einschlieBlich Schock), Juckreiz (Pruritus), Hautreaktionen an der Injektionsstelle,
Ubelkeit (Nausea), starke Mudigkeit, Ausschlag, Bildung neutralisierender Antikérper (bef zuvor nicht mit Faktor-IX behandelten Kindern), Herzklopfen, Hitzewallungen. Verschreibungspflichtig. Novo
Nordisk A/S, 2880 Bagsvaerd, Danemark. Stand: August 2023

Mit freundlicher Unterstltzung durch Priv.-Doz. Dr. med. Bjérn Habermann,
Facharzt fur Orthopadie und Unfallchirurgie, Leitlinienkoordinator der Leitlinie ,Synovitis bei Hdmophilie”
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