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Blutungsneigungen bei Madchen und Frauen

Worum geht es?

Starke und lange Menstruationsblutungen, starke und
lange Nachblutungen nach einer Geburt, langanhalten-
de Blutungen bei (kleinen) Wunden, nach zahnarztlichen
Eingriffen oder Operationen, Neigung zu blauen Flecken
und haufiges Nasenbluten kénnen auf eine angeborene
oder erworbene Blutungsneigung hinweisen und sollten
arztlich abgeklart werden.

° Die von-Willebrand-Erkrankung (VWE) ist die haufigste
angeborene Blutungserkrankung bei Frauen. Daneben
kann es zu Blutungsneigungen unterschiedlicher Auspra-
gung kommen, wenn bestimmte Gerinnungsfaktoren nicht
ausreichend vorhanden sind oder fehlen.

° Eine frihzeitige Diagnose durch eine detaillierte Kranken-
geschichte (Anamnese) und spezialisierte Bluttests inklusive
genetischer Untersuchungen ist wichtig, um die richtige
Behandlung zu beginnen und Komplikationen sowie
unnotige Blutungen zu vermeiden.

° Es werden verschiedene Therapieansatze vorgestellt — von
medikamenttsen Behandlungen wie Gerinnungsfaktoren
und Antikoagulanzien bis hin zu nicht-medikament&sen
MaBnahmen wie Physiotherapie und Ernahrungsberatung.

° Kontinuierliche medizinische Betreuung ist notwendig, um
die Therapie anzupassen und langfristige Komplikationen
zu verhindern.
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Diese Broschiire befasst sich mit Gerinnungsstérungen —
hier besonders mit Blutungsneigungen - bei Madchen
und Frauen. Denn diese treten haufiger auf als allgemein
angenommen. Gerade fiir junge Frauen haben Stérungen
der Gerinnung vielféltige Folgen, z.B. bei der Berufswahl
und Familienplanung, und miissen friihzeitig erkannt
und beriicksichtigt werden. Erfahren Sie, woran man
Gerinnungsstorungen erkennt, welche Auswirkungen sie
haben und was man gegen sie tun kann.

Fiir lhre Notizen
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Was sind Gerinnungsstérungen?

Von einer Gerinnungsstorung spricht man, wenn die Blut-
stillung im Korper nicht richtig ablduft. Dies kann aufgrund
eines Gendefektes angeboren sein oder erworben werden,
beispielsweise durch die Einnahme bestimmter Medikamente
oder durch andere Erkrankungen. Durch eine Gerinnungssto-
rung steigt entweder die Blutungsneigung, und viele Frauen
entwickeln dann eine Blutarmut (Andmie), oder es kann zu
einem erhdhten Risiko fiir Blutgerinnsel, sogenannte Throm-
bosen, kommen.

Ich gehe offen mit dem Thema Gerinnungsstérung um und
merke oft, dass viele Menschen so etwas noch nie gehért
haben. Ich hoffe, dadurch das Thema , 6ffentlicher” zu machen.

Wie lauft die Blutgerinnung ab?

Die Blutgerinnung ist ein komplexer Prozess, der einsetzt,
sobald ein Blutgefdfd verletzt wurde. Ziel ist es, die verletzte
Gefaflstelle so schnell wie moglich zu verschliefien, um einen
gleichmafiigen Blutfluss zu gewdhrleisten und den Blutver-
lust auf ein Minimum zu reduzieren. Neben den Blutgefdfien
sind vor allem die Blutplattchen und weitere im Blutplasma
vorhandene Gerinnungsfaktoren beteiligt. Blutpldttchen
sind Zellen, die sich durch das Blut bewegen. Bei Gerin-
nungsfaktoren handelt es sich um verschiedene Bluteiweifle.
Die meisten werden mit ,Faktor” gefolgt von einer rémischen
Zahl (I-XIII) bezeichnet (also z.B. ,Faktor VIII“). Fehlen sie
oder funktionieren sie nicht richtig, kann der Wundverschluss
nicht richtig erfolgen. Die Blutgerinnung selbst ldauft in drei
Phasen ab:



Fast Facts fur Patient*innen

1. Vorldufiger Gefifdverschluss/Blutstillung
Im ersten Schritt ziehen sich die Blutgefdf3e zusammen,
um den Blutfluss zu reduzieren (erste oder primdre
Blutstillung). Blutplattchen wandern zum beschadigten
Bereich, verdndern ihre Form, werden lang und diinn
und vernetzen sich mit anderen Blutpldttchen. Dadurch
kann sich an der verletzten Stelle ein Pfropf bilden, der zu
einem vorldufigen Verschluss des Blutgefaf3es fiihrt. Bei
einer kleinen Wunde dauert diese Phase circa 1-3 Minuten.

2. Blutgerinnung
Nun wird eine Reihe weiterer Reaktionen ausgelost,
an denen nacheinander die unterschiedlichen
Gerinnungsfaktoren beteiligt sind (zweite oder sekundére
Blutstillung). Der Pfropf aus Blutpldttchen wird dann
netzartig verstarkt. Das Netz aus Proteinen nennt man
Fibrin, was letztendlich zu einem Fibrinpfropf und
festen Wundverschluss fiihrt. Einen der wichtigsten
Faktoren stellt dabei der Faktor XIII dar. Er sorgt dafiir,
dass die Vernetzung des Fibrins richtig funktioniert
und das Fibrinnetz die Stabilitat des Wundverschlusses
gewadhrleistet.

3. Fibrinabbau
Sobald die Wunde sicher verschlossen und die Heilung
abgeschlossen ist, wird das Fibrinnetz wieder abgebaut.
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Rote Blutkorperchen Thrombozyt (Blutplattchen)

Aktivierte Thrombozyten
(Blutplattchen)

Aktivierte Thrombozyten stromen zur
verletzten Stelle

Fibrinfasern Thrombozyten
/ (Blutplattchen)
<

Aktivierte Thrombozyten formen einen Pfropf,
der durch Fibrin verstarkt wird

Blutpfropf

Wundverschluss durch einen Blutpfropf
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Was passiert bei einer Gerinnungsstérung?

Bei einer Gerinnungsstorung kann in der 1. Phase die Blutstil-
lung gestort sein, weil nicht genug Blutpliattchen vorhanden
sind oder diese nicht richtig funktionieren, oder die 2. Phase,
die Blutgerinnung, kann nicht richtig ablaufen. Im Folgenden
wollen wir uns auf die 2. Phase und die Blutgerinnungsfaktoren
konzentrieren. Blutgerinnungsfaktoren sind Bestandteile des
Blutplasmas. Ist einer der Gerinnungsfaktoren in zu geringer
Konzentration vorhanden, funktioniert er nicht richtig oder
fehlt ganz, verlauft die Blutgerinnung nicht wie vorgesehen.
Die Folge kann eine zu geringe Blutgerinnung sein, sodass
Wunden linger bluten. Doch auch eine zu starke Blutgerinnung
ist moglich. In diesem Fall konnen sich verstarkt Blutgerinnsel
bilden, die die Blutgefdfle verstopfen. Auf diese sogenannte
Thrombophilie gehen wir in einem kleinen Exkurs genauer
ein (siehe Seiten 18/19). Im weiteren Verlauf bezieht sich diese
Broschiire auf eine reduzierte Blutgerinnung.

Fur lhre Notizen
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Ubersicht der wichtigsten Gerinnungsfaktoren:

Faktor | (Fibrinogen): Wird in Fibrin umgewandelt, das den
Hauptbestandteil des Blutgerinnsels bildet.

Faktor Il (Prothrombin): Wird nach Aktivierung ftir
die Umwandlung des Faktor | in Fibrin benétigt.

Faktor Ill (Gewebethromboplastin): Spielt eine wichtige Rolle
bei der Blutgerinnung.

Faktor IV (Kalzium): Wichtig fur viele Schritte der
Blutgerinnung.

Faktor V (Proakzelerin): Beschleunigt die Blutgerinnung.

Faktor VI: Nicht mehr Ubliche Bezeichnung fiir einen
Gerinnungsfaktor, der aus Faktor V entsteht. Man spricht
heute von aktiviertem Faktor V.

Faktor VII (Proconvertin): An der Blutgerinnung beteiligt.

Faktor VIII (Antihamophiles Globulin A): Dessen Mangel
verursacht die Hamophilie A.

Faktor IX (Antihdmophiles Globulin B): Dessen Mangel
verursacht die Hdmophilie B.

Faktor X (Stuart-Prower-Faktor): An der Aktivierung von
Faktor Il beteiligt.

Faktor XI (Rosenthal-Faktor): An der Blutgerinnung beteiligt.

Faktor XII (Hageman-Faktor): An der Aktivierung der
Blutgerinnung beteiligt.

Faktor XIlI (fibrinstabilisierender Faktor): Katalysiert die
Vernetzung von Fibrin zu einem stabilen Gerinnsel.

Von-Willebrand-Faktor (vWF): Schitzt Faktor VIII und
unterstltzt die Anlagerung der Blutplattchen.
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Wie entstehen Gerinnungsstérungen?

Blutungsneigungen werden eher mit Mdnnern in Verbindung
gebracht. Denn die wohl bekannteste Blutungsneigung, die
Hamophilie (Bluterkrankheit), wird tber das X-Chromosom
vererbt, und weil Manner nur ein X-Chromosom haben, kén-
nen sie diesen Mangel nicht kompensieren. Lange Zeit wurde
iibersehen, dass auch Frauen unter einer erhdhten Blutungs-
neigung leiden konnen — wenngleich im Fall einer Himophilie
A (Faktor-VIII-Mangel) oder Himophilie B (Faktor-IX-Mangel)
meist in geringer ausgepragter Form. Doch dariiber hinaus gibt
es weitere Gerinnungsstorungen, deren Gendefekt nicht auf
einem Geschlechtshormon liegt und daher beide Geschlechter
gleichermafien betreffen kann. Dazu zdhlen beispielsweise Fak-
tormangelerscheinungen, wie der Mangel an Faktor VII oder
XIII sowie die nicht seltene von-Willebrand-Erkrankung (VWE).

Ich hétte gerne frither gewusst, dass ich einen Faktor-XllI-
Mangel habe und dieser sich auf die Familienplanung und
Schwangerschaft negativ auswirken kann.

Die vWE ist die am meisten verbreitete angeborene Blutungs-
erkrankung. Rund 1% der Bevolkerung leidet darunter. Der vWF
ist ein Transporteiweif fiir andere Gerinnungsfaktoren und ganz
besonders fiir den Transport von Faktor VIII im Blut zustdandig,
einem essenziellen Bestandteil der Blutgerinnung. Auf3erdem
unterstiitzt er die Anlagerung der Blutplattchen. Die vWE wird
je nach Vorkommen des vWF in drei Typen unterteilt. Beim
am haufigsten auftretenden Typ 1 ist die Menge des vWF mehr
oder weniger stark reduziert, Typ 2 weist einen Defekt des vWF
auf und Menschen mit Typ 3 haben nahezu keinen vWE, was
sich dann auch negativ auf den Faktor-VIII-Spiegel auswirkt.
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Neben der angeborenen Himophilie kann die erhohte Blu-
tungsneigung auch erworben werden. Diese ist vor allem bei
Frauen deutlich héufiger anzutreffen. Ursache dafiir kbnnen
beispielsweise Erkrankungen des Immunsystems oder die Ein-
nahme bestimmter Medikamente sein. Ein Beispiel ist eine
Autoimmunerkrankung, bei der sich das Inmunsystem gegen
den Gerinnungsfaktor VIII richtet. Ausloser dafiir kann unter
anderem eine Schwangerschaft sein. Die erworbene Blutgerin-
nungsstorung betrifft unter anderem den Faktor-VIII-Mangel,
den Faktor-XIII-Mangel sowie den Fibrinogenmangel.

Ich habe erst von meiner Krankheit erfahren, als ich 19

Jahre war — ich bin dann von dem damaligen Uniklinik-Team
Laufgeklart” worden. Ab dem Zeitpunkt war vieles fr mich
logisch — da ich aber nicht damit aufgewachsen bin, fiel es mir
sehr schwer, alles wahrzunehmen und drauf zu achten.

Wie kann ich behandelt werden?

Eine Heilung ist insbesondere bei angeborenen Gerinnungs-
storungen aktuell noch nicht moglich. Bei erworbenen Formen
héngt die Heilungschance von der Ursache der Storung ab. Basiert
die Gerinnungsstorung auf einer bestimmten Erkrankung, sollte
diese gezielt behandelt werden. Ist eine Medikamenteneinnahme
die Ursache, empfiehlt es sich, das Praparat abzusetzen oder
in der Dosis zu reduzieren. Bei anderen Aspekten kann eine
langfristige Behandlung notwendig sein. Unabhidngig davon,
ob die Gerinnungsstérung angeboren oder erworben ist — viele
Formen konnen inzwischen sehr gut behandelt und kontrolliert
werden, sodass ein weitgehend normales Leben moglich ist.
Durch effektive Therapien kdnnen die Symptome gelindert und
das Risiko von Blutungen oder Thrombosen reduziert werden.

11
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Wie wirken sich Blutungsneigungen aus?
Im Laufe des Lebens hat jeder Mensch kleinere oder auch
grofdere Wunden und Hamatome, also blaue Flecken. Treten
die Himatome allerdings bereits nach leichten Stofien auf
oder bluten kleinere Wunden unverhaltnismaflig lange, kon-
nen das erste Anzeichen fiir eine Gerinnungsstorung sein. Die
Symptome von Blutungsneigungen sind vielfiltig. Aber es gibt
Beschwerden, die typisch sind.

Typische Symptome, die auf eine Blutungsneigung hindeuten

konnen:

Starke, anhaltende Monatsblutungen

Lang blutende Hautwunden und Schleimhautblutungen
(z.B. linger als 10 min)

Haufige Haimatome, bereits nach leichten Stofen oder
ohne Ausloser und nicht nur an den Armen und Beinen,
sondern auch an der Brust und am Bauch
Zahntleischbluten

Schwer zu stoppendes Nasenbluten (ldnger als 10 min)
Viele, stecknadelkopfgrof3e Blutungen (Petechien), in der
Regel an den Beinen/Unterschenkeln

Starke Nachblutungen bei kleineren operativen Eingriffen,
auch bei Zahneingriffen

Blutungen nach der Geburt

Selten Gelenkblutungen, Nabelschnurblutungen,
Blutungen in den Muskel

Bei kleineren Schonheitseingriffen, wie z.B. Botox,
Hyaluron usw., kann es zu Einblutungen kommen, die
langer anhalten konnen.
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Je nach Alter konnen die Symptome von Blutungsneigungen von-
einander abweichen:

e Sduglinge und Kleinkinder neigen vor allem zur schnellen
Entwicklung von blauen Flecken und zu Blutungen in den
Gelenken und Muskeln, je mobiler sie werden.

¢ Bei Kindern und Jugendlichen treten vermehrt
Nasenbluten, Zahnfleischbluten und blaue Flecken auf.

e Erwachsene und dltere Menschen leiden vor allem unter
hdufigen Himatomen, lang blutenden Wunden und
Petechien.

Blutungszeichen, die eher kein Hinweis auf eine Blutungsneigung

und normal sind:

¢ Blutungen bei Verletzungen, Zahnfleischbluten oder
Nasenbluten kiirzer als 10 Minuten.

e Blaue Flecken an den Armen und Beinen (dort stof3t man
sich hdufig, ohne es zu merken) im Gegensatz zu blauen
Flecken am Rumpf oder an der Brust.

Fiir Ihre Notizen




Blutungsneigungen bei Madchen und Frauen

Was ist fiir Sie als Frau wichtig?

Wann sind starke Monatsblutungen zu stark?

Bei Frauen kann eine iibermafig starke, lange und besonders
schmerzhafte Monatsblutung ein Hinweis auf eine bisher
unentdeckte Blutungsneigung sein. Dies ist der Fall, wenn der
Menstruationsschutz spatestens alle zwei Stunden gewechselt
werden muss und die Blutungsdauer mehr als sieben Tage betragt.
Durch die lange Blutungsdauer leiden die Frauen zudem in der
Regel unter einem Eisenmangel oder gar einer Eisenmangelan-
amie. Die Lebensqualitat ist deutlich eingeschriankt, da durch
die korperlichen Beeintriachtigungen auch die Schule/Arbeit
und das Sozialleben leiden. Studien haben ergeben, dass bei
bis zu 24% der Frauen mit tibermdfig starker Monatsblutung
eine nicht diagnostizierte Gerinnungsstorung vorliegen kann.
Dies ist insbesondere dann der Fall, wenn weitere Symptome
wie Zahnfleisch- oder Nasenbluten und hdufige blaue Flecken
auftreten. Um die Stdrke der Monatsblutung einzuschatzen,
kann ein Bewertungssystem (der ,Pictorial Blood Assessment
Chart (PBAC)“-Score) herangezogen werden, der die tdgliche
Anzahl der Hygieneartikel sowie deren Durchnéssung erfasst.
Anhand eines Punktesystems kann dann ermittelt werden,
ob eine genauere medizinische Abklarung hinsichtlich einer
moglichen Gerinnungsstorung durchgefiihrt werden sollte. Der
Menstruationsstarkenkalender kann auf der Website , Netzwerk
vWS* unter , Infomaterial” als PDF heruntergeladen werden
(siehe ,Niitzliche Informationen”, Seite 41).
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Schwere Blutung wahrend und nach der Entbindung - ist
das eine Blutungsneigung?

Ein hoher Blutverlust wihrend oder nach der Entbindung ist
immer ein Warnsignal. Ein Verdacht auf eine Blutungsneigung
ist vor allem dann gegeben, wenn der Blutverlust nach einer
vaginalen Geburt mehr als 500 ml und nach einem Kaiser-
schnitt mehr als 1000 ml betrdgt. Auch ein sehr schneller
Blutverlust oder eine anhaltende Blutung sollten zwingend
abgekldrt werden. Lisst die Blutung nicht innerhalb von 24
Stunden nach der Geburt nach oder tritt sie nach 24 Stunden
bis 12 Wochen nach der Geburt erneut auf, kann dies auch
auf eine Gerinnungsstorung hinweisen. Die Erfahrung zeigt,
dass Frauen mit vWE oder Faktor-XIII-Mangel eher Probleme
mit Blutungen nach der Geburt haben.
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Wichtige Aspekte, die nach der Entbindung im Blick
behalten werden sollten:

e Unerwartet hoher Blutverlust

e Geschwindigkeit des Blutverlusts

Anhaltender Blutverlust

Die Blutungen beginnen erneut, nachdem sie erst einmal
zum Stehen gekommen sind.

Begleitsymptome wie Blutdruckabfall, zunehmende
Mudigkeit oder Benommenheit

e Ausgepragter Eisenmangel

Fiir Ihre Notizen
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Exkurs: Thrombophilie

Sind die Eigenschaften von Blutzellen, Blutplasma, Blutstromung
und/oder GefdBwanden so verdndert, dass das Risiko fur
Blutgerinnsel steigt, spricht man von einer Thrombophilie.
Die Blutgerinnsel, auch Thromben genannt, verstopfen die
BlutgefaBe, sodass der Blutfluss gestort oder unterbrochen wird.

Am haufigsten treten Thrombosen in den tiefen Beinvenen
und in der Lunge auf. Aber auch andere Orte wie Arme oder
der Magen-Darm-Trakt sind méglich.

Um eine Thrombophilie zu diagnostizieren, wird neben einer
sorgféltigen Befragung durch die Arztin/den Arzt zunéchst
eine Blutuntersuchung durchgefiihrt, um die Gerinnungswerte
zu bestimmen. Daran kénnen bei Erwachsenen weitere
Untersuchungen, wie genetische Testungen oder die
Untersuchung der einzelnen Gerinnungsfaktoren, anschlieBen.
Um das Risiko der Thrombenbildung zu reduzieren, werden
bei einer bestatigten Thrombophilie gerinnungshemmende
Medikamente sowie eine Kompressionstherapie verschrieben.
Die einzelnen MaBnahmen richten sich dabei nach der
individuellen Situation der Betroffenen.

Thrombosen durch Verhiitungsmittel

Die erhdhte Blutungsgerinnung bei einer Thrombophilie kann
auch durch die Einnahme &strogenhaltiger bzw. kombinierter
Verhttungsmittel (Kontrazeptiva) gesteigert oder ausgeldst
werden. Das Risiko fur vendse Thromboembolien wird durch
die Pille um das Zwei- bis Sechsfache erhoht. Die in oralen
Kontrazeptiva (Pille) enthaltenen synthetischen Hormone
beeinflussen den natdrlichen Hormonhaushalt des Kérpers.
Diese Hormonverschiebung hat auch Auswirkungen auf

die Blutgerinnung. Zusatzlich gesteigert werden kann das
Thromboserisiko durch individuelle Aspekte wie das Alter,
Ubergewicht, Rauchen oder eine familidre Vorbelastung.
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Erhohte Gerinnungsneigung in der Schwangerschaft

Die Schwangerschaft verlangt vom K&rper Hochstleistung.
Um die Schwangere und das Ungeborene ausreichend mit
Sauerstoff versorgen zu kénnen, erhéht sich das Blutvolumen
um rund 40%. Hinzu kommen hormonelle Verdanderungen,
wie unter anderem ein erhohter Ostrogenspiegel, die das
Thromboserisiko bis mehrere Wochen nach der
Entbindung anheben kénnen. Auch durch den im Verlauf der
Schwangerschaft steigenden Druck der Gebarmutter auf die
BauchgefdBe kann es zu einer UbermaBigen Blutgerinnung
kommen. Das Risiko flr eine Lungenembolie steigt
ebenso wie das Risiko fiir Schwangerschaftskomplikationen.
Dazu zahlen beispielsweise Friihgeburt, Fehlgeburt,
Wachstumsverzdogerung des Fotus oder vorzeitige
Plazentalosung. Bei Verdacht auf eine Thrombophilie oder bei
bereits bekannten Thrombosen ist eine Schwangerschaft nicht
per se ausgeschlossen. Sie sollte aber unter enger arztlicher
Uberwachung und in Zusammenarbeit zwischen Facharztinnen
und Fachérzten fir Himostaseologie und Gynakologie erfolgen.

Fiir lhre Notizen
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Wie werden Gerinnungsstorungen
festgestellt?

Fiir die Feststellung einer Gerinnungsstorung wird im ersten
Schritt eine ausfiihrliche Befragung der Patientin durchgefiihrt.
Darin werden die medizinische Vorgeschichte, typische Sympto-
me und eine mogliche familidre Vorbelastung abgefragt. Dabei
wird manchmal auf standardisierte Fragebdgen zurtickgegriffen,
wie beispielsweise das Bleeding Assessment Tool. Daran schlief3en
sich eine korperliche Untersuchung sowie die Gerinnungsdia-
gnostik an. Diese beinhaltet verschiedene labormedizinische
Untersuchungen tiber das Blut, in der unter anderem die Blu-
tungszeit, Gerinnungsfaktoren und die Zahl und Gestalt der
Blutpléttchen tiberpriift werden. Der Quicktest (und verwandt
der INR-Wert) tiberpriift, wie schnell die Gerinnung erfolgt. Diese
Zeit wird dann zur durchschnittlichen Gerinnungszeit der
gesunden Normalbevolkerung ins Verhaltnis gesetzt. Alle Werte
zwischen 70 und 120% sind unbedenklich. Die partielle Throm-
boplastinzeit (aPPT) kann auf einen Mangel an Fibrinogen
und Gerinnungsfaktoren hinweisen, wenn der Wert hoher
als der Referenzwert von 20-38 Sekunden liegt. Spezifischere
Tests wie der Gehalt der einzelnen Gerinnungsfaktoren oder
genetische Analysen konnen folgen, wenn genauere Informa-
tionen erforderlich sind. Auch bei einem Faktor-XIII-Mangel
reichen ein Quick-Test und die Messung des aPPT nicht aus,
da die Wirkung des Gerinnungsfaktors erst nach der Bildung
der Fibrintdden einsetzt. Dieser Nachweis erfolgt meist mittels
immunologischer oder genetischer Tests.

Es ist wichtig, seinen Gerinnungsstatus messen zu lassen und
Uber die Erkrankung Bescheid zu wissen.
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Ubersicht der Laborwerte bei vorliegender Gerinnungsstérung
und mogliche Ursachen

Quicktest (PTZ) aPTT Maogliche Ursachen

Vermindert Verlangert Faktor-V-Mangel,
Faktor-X-Mangel

Normal Verlangert Hamophilie A, Hdmophilie B,
VWE, Faktor-XI-Mangel,
Faktor-XII-Mangel
(Faktor-V-Mangel,
Faktor-X-Mangel)*

Vermindert Normal Faktor-ll-Mangel,
Faktor-VIl-Mangel
(Faktor-V-Mangel,
Faktor-X-Mangel)*

Normal Normal Faktor-XIll-Mangel

*Flhren nur zu milden Erhéhungen.

Welche Facharztinnen und Facharzte sind zustandig?

Die Diagnostik wird in der Regel von Fachdrztinnen und Fach-
arzten fiir Himostaseologie durchgefiihrt. Sie sind spezialisiert
auf Erkrankungen des Blutes und der blutbildenden Organe.
Oft arbeiten sie mit anderen Fachbereichen eng zusammen, um
eine individuelle und optimierte Versorgung der Patient*innen
zu ermoglichen. Haufig sind diese Expertinnen und Experten
in Himostasezentren oder Gerinnungsambulanzen von Uni-
versitatskliniken oder grofen Kliniken tdtig. In der Regel kann
Ihre Hausdrztin oder Ihr Hausarzt ein gutes Behandlungszent-
rum in der Ndhe empfehlen. Ansonsten sind auch Patient*in-
nenorganisationen oder Selbsthilfegruppen fiir Menschen mit
Gerinnungsstorungen eine gute Anlaufstelle, um geeignete
Spezialist*innen zu finden. Auf der Website der Deutschen
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Hamophiliegesellschaft sowie der Interessengemeinschaft
Hamophiler (siehe ,Niitzliche Informationen”, Seiten 40/41)
sind alle Himophiliezentren in Deutschland aufgefiihrt.

Wann immer Eingriffe anstanden, habe ich im Gerinnungszentrum
nachgefragt, und das Arzteteam stand mir immer zur Seite — lieber
einmal zu viel als einmal zu wenig nachfragen.

Warum sollte die Diagnose moglichst friihzeitig erfolgen?
Ubermifige Blutungen oder die Neigung zu Thrombosen kon-
nen zu schwerwiegenden Komplikationen fiihren. Je frither
eine Gerinnungsstorung erkannt wird, umso schneller konnen
effektive Mafinahmen ergriffen werden, um das Risiko fiir
solche Komplikationen zu minimieren. Neben der Verhinde-
rung von Blutungen bzw. Thrombosen stehen vor allem die
Verbesserung der Lebensqualitdt sowie die Vorbeugung von
Spatfolgen im Fokus.

Fiir Ihre Notizen
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Welche Behandlungsmaoglichkeiten gibt es?
Die Behandlung der Gerinnungsstorung wird immer individuell
an die Situation der Betroffenen angepasst. Vor allem die Art
und der Schweregrad der Erkrankung spielen eine grof3e Rolle,
aber auch das Alter und mogliche weitere Erkrankungen. Sehr
mild ausgepragte Formen der Gerinnungsstorung benotigen
meistens keine dauerhafte Behandlung. Hier reicht es aus, dass
man als Patient*in dariiber Bescheid weifd und die behandelnden
Arztinnen und Arzte informiert, dass sie sich z.B. bei Operatio-
nen darauf vorbereiten konnen. Anders sieht es hingegen bei
schwerer betroffenen Patient*innen aus, deren Alltag durch
die Erkrankung beeintrachtigt ist. Sie bendtigen in der Regel
eine langfristige Behandlung, um Blutungen vorzubeugen. Die
Therapie wird multimodal aufgebaut; das bedeutet, dass sowohl
medikamentdse Mafinahmen als auch nicht-medikamentose
Therapien eingeleitet werden.

Medikamentose Therapie

Es ist noch gar nicht lange her, da konnten Gerinnungsstérun-

gen nicht wirksam behandelt werden. Gerade Patient*innen

mit Hamophilie oder der vWE konnte nicht effektiv geholfen
werden. Das hat sich mittlerweile gliicklicherweise geandert.

Inzwischen kann nicht nur im Akutfall effektiv eingegriffen

werden, sondern mithilfe einer Dauertherapie (Prophylaxe)

koénnen auch die Risiken fiir Blutungen und Folgeschdden
minimiert werden.

e Im ersten Schritt wird bei Betroffenen mit leichten bis
mittelschweren Formen in der Regel auf Tranexamsdure
zuriickgegriffen. Sie hemmt den Fibrinabbau, sodass die
Blutgerinnung gestarkt wird.

e Fiir Patient*innen mit vWE und Hamophilie A sowie
Blutplattchenfunktionsstérungen steht insbesondere bei
den milden Formen noch DDAVP (Desmopressin) zur
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Verfligung. Dieses sollte jedoch immer zunéchst
ausgetestet werden und hat bestimmte Gegenanzeigen
(Kontraindikationen). Desmopressin reduziert die
Wasserausscheidung der Niere, sodass eine Trinkmen-
genbeschrankung erforderlich wird.

e Patient*innen mit schwereren Formen der (bei Frauen
sehr seltenen) Himophilie oder der bei Frauen viel
haufigeren vWE benotigen eine Gabe des defekten
oder fehlenden Gerinnungsfaktors. Bei der Himophilie
wird daher der jeweils fehlende Faktor verabreicht — bei
Hamophilie A handelt es sich um Faktor-VIII-Praparate,
bei Hamophilie B fehlt der Faktor IX. Bei Betroffenen
mit vWE stehen verschiedene Prdparate zur Verfiigung,
die unterschiedliche Anteile an Faktor VIII und/oder
vWF enthalten. Faktor-XIII-Praparate werden bei
angeborenem oder erworbenem Faktor-XIII-Mangel
eingesetzt. So kdnnen Nachblutungen reduziert und
Wundheilungsstorungen verbessert werden, da die
Vernetzung der Fibrinfasern im Blutpfropf stabilisiert
wird. Wurden Faktorpraparate frither aus Blutspenden
gewonnen, konnen sie heute weitgehend durch
gentechnisch hergestellte Praparate ersetzt werden.

e Weitere seltene Gerinnungsfaktorenmangel sind z.B.
der Faktor-VII- und Faktor-XI-Mangel, die durch die Gabe
von Faktorpraparaten behandelt werden.

e Im Rahmen der relativ neuen Antikorpertherapie konnen
zur Vorbeugung von Blutungen auch sogenannte
monoklonale Antikorper eingesetzt werden. Dabei
handelt es sich um ein kiinstlich hergestelltes Eiweif3,
das gezielt einen Gerinnungsfaktor imitiert oder aber die
Gegenspieler der Gerinnung hemmt. Der Vorteil dieser
Behandlung: Manchmal entwickeln Patient*innen unter
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einer Therapie mit Faktorprdaparaten einen Hemmkorper
gegen den jeweiligen Gerinnungsfaktor. Dieser wird dann
durch den HemmkKkorper zerstort und die Praparate sind
nicht mehr so wirksam. Antikorpertherapien konnen auch
bei diesen Betroffenen eingesetzt werden, ohne dass ein
Wirksamkeitsverlust zu befiirchten ist. Diese Medikamente
sind jedoch nur fiir die Prophylaxe von Blutungen, nicht
jedoch fiir deren Behandlung einsetzbar.

Fir die Himophilie A und B sind seit Kurzem auch
Gentherapien verfiigbar.

Neben den Faktorprédparaten kann auch die Gabe von
Hormonen in Frage kommen.

Bei leichten Formen der vWE oder der Himophilie A
kann die verfiigbare Menge des vWF bzw. des Faktors

VIII beispielsweise durch das synthetische Hormon
Desmopressin (1-Desamino-8-D-Arginin-Vasopressin,
kurz DDAVP) kurzzeitig erhoht werden. Es fiihrt dazu,
dass der jeweilige Faktor aus den korpereigenen Speichern
freigesetzt wird. Auf diese Weise kann die Konzentration
im Blut um das Dreifache angehoben werden. Da danach
die Speicher jedoch immer wieder aufgefiillt werden
miissen, ist diese Behandlung nur kurzfristig bei leichten
Blutungen oder kleineren Operationen sinnvoll. Zudem
sprechen nicht alle Betroffenen auf DDAVP an, sodass im
Vorfeld ein Test durchgefiihrt werden muss. Auch greift
das Hormon in den Wasserhaushalt des Korpers ein,
sodass die Trinkmenge reguliert werden muss und die
Gabe bei kleinen Kindern oder dlteren Menschen nicht
geeignet ist.

Frauen, die Naturheilverfahren bevorzugen und nur

eine leichte Form der Blutgerinnungsstoérung aufweisen,
konnen auch im ersten Schritt eine pflanzliche
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Therapie mit Monchspfeffer (Vitex Agnus Castus — VAC)
probieren. Er wird tiberwiegend zur Behandlung von
Menstruationsbeschwerden eingesetzt, kann aber auch
positive Auswirkungen auf die Blutgerinnung haben.

Nicht-medikamentose Therapien

Eine wichtige Sédule in der Behandlung von Gerinnungssto-
rungen ist die Physiotherapie. Der Korper soll durch gezielte
Koordinations- und Kréftigungsiibungen der Muskeln und
Gelenke geschiitzt und stabilisiert werden. Dadurch soll die aktive
Teilhabe an sozialen und schulischen/beruflichen Aktivititen so
lang wie moglich aufrechterhalten werden. Nach Verletzungen
oder Operationen stellt die Physiotherapie sicher, dass die
Gelenke schonend wieder an eine grofitmogliche Bewegungstrei-
heit herangefiihrt werden. Neben der manuellen Therapie und
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osteopathischen Techniken kommen auch Trainingsgerate fiir
die Kraft- und Muskelkoordination zum Einsatz. Auch Aquafit-
ness oder Sporttherapie konnen in die Behandlung einflie3en.
Bei einer sehr schweren Blutungsneigung sollten diese allerdings
nur nach Riicksprache mit der/dem behandelnden Arztin/Arzt
und einer entsprechenden Faktorgabe erfolgen.

Ich hétte gerne frilher gewusst, wie wichtig Erndhrung
(z.B. Vitamin K) und Sport sind!

Neben der Bewegung spielt auch die Erndhrung eine wichtige
Rolle. Bei einer Gerinnungsstorung ist es sinnvoll, gezielt auf
die Versorgung mit bestimmten Nahrstoffen zu achten. Basis ist
eine ausgewogene und abwechslungsreiche Nahrungsaufnahme.
Ein besonderes Augenmerk sollte jedoch auf Mineralien und
Vitamine gelegt werden, die fiir die Blutbildung wichtig sind.
Dazu zdhlen beispielsweise Eisen, Vitamin B , und Folsdure.
Dartiber hinaus ist Vitamin K essenziell fiir die Bildung einiger
Gerinnungsfaktoren und hat daher auch indirekten Einfluss auf
die Blutungsneigung. Bei einer gesunden und ausgewogenen
Erndhrung ist bei Erwachsenen in Industrieldandern ein Vita-
min-K-Mangel sehr selten. Calcium und Vitamin D, tragen zu
gesunden und stabilen Knochen und Zihnen bei.

NotfallmaBnahmen

Tritt eine starke Blutung auf, die nicht zum Stillstand gebracht
werden kann, sollte unverziiglich mit einem Tuch oder einer
Kompresse Druck auf die Wunde ausgeiibt werden. Wenn
moglich, sollte die betroffene Stelle hochgehalten oder hoch-
gelagert werden. Bei Nasenbluten nicht hinlegen, sondern auf-
recht sitzen. Es hilft, den Kopf leicht vorniiber zu beugen und
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einen kalten Umschlag in den Nacken der betroffenen Person
zu legen. Tritt die Blutung innerhalb eines Gelenkes auf, hilft
kihlen. Die Kélte wirkt schmerzlindernd und abschwellend.
Eine Kompression beschleunigt das Abschwellen ebenfalls und
unterstiitzt die Heilung. Zuséitzlich sollte bei bekannten Ge-
rinnungsstorungen immer ein Notfallset mitgefiihrt werden,
das auch eine Notfallmenge des zu verabreichenden Faktors
(z.B. von-Willebrand-Faktorkonzentrat, FVIII, FIX usw.) enthalt
(vor dem Urlaub klaren, ob und wie man diese mitnehmen kann
und welche Formulare und Bescheinigungen bei Auslandsreisen
dafiir notwendig sind bzw. ob die Einfuhr zuldssig ist). Wenn die
Gabe von Faktorpraparaten notwendig ist, sollte diese innerhalb
von 2 Stunden nach Auftreten der Blutung erfolgen. Manchmal
kann zusdtzlich die Verabreichung des Wirkstoffs Tranexam-
sdure durch eine Arztin/einen Arzt sinnvoll sein — vor allem bei
Patient*innen mit vVWE. Durch die Gabe wird das Aufldsen des
korpereigenen Fibrins gehemmt und die Blutgerinnung stabilisiert.

Unterstitzung zu Hause

Patient*innen mit Blutungsneigungen, die als Prophylaxe eine
Dauertherapie durchfiihren, wird in Zusammenarbeit mit Arz-
tinnen und Arzten sowie dem Pflegepersonal Unterstiitzung
zu Hause angeboten. Dieser Homecare-Service umfasst die
Lieferung von Medikamenten und Hilfsmitteln, die Schulung
hinsichtlich der richtigen Anwendung der Behandlung zu Hause
und eine Beratung sowie Unterstiitzung bei der Bewdltigung
der Erkrankung im Alltag. Die Leistungen werden hdufig tiber
die Erstattung von Produktkosten oder Pauschalen von den
Krankenkassen tibernommen.

Gemeinsam Entscheidungen treffen
Da es sich bei vielen Gerinnungsstoérungen um nicht heilbare
Erkrankungen handelt und die Behandlungsmoglichkeiten
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vielfiltig sind, ist es wichtig, Arztinnen und Arzte an der Seite
zu haben, denen man vertraut. Thre Arztin/Ihr Arzt wird Sie
durch den gesamten Prozess begleiten und gemeinsam mit
Ihnen die richtige Vorgehensweise herausfinden. Im Rahmen
des sogenannten ,Shared Decision Making” werden Ihnen alle
zugelassenen und fiir Sie in Frage kommenden Therapiemdoglich-
keiten vorgestellt und besprochen. So werden Sie umfassend
informiert und konnen in Absprache mit den Arztinnen und
Arzten die fiir Sie richtige Behandlung festlegen.

Im weiteren Verlauf werden Sie engmaschig kontrolliert
werden, bis die Therapie optimal eingestellt ist und Sie mit
der Erkrankung und Behandlung vertraut sind. Daran schlie-
fen regelmdflige Untersuchungen an, um die Wirkung der
Therapie, mogliche Nebenwirkungen, den Krankheitsverlauf
und die Lebensqualitdt im Blick zu behalten. Die Hiufigkeit
richtet sich dabei individuell nach der Art und Schwere der
Erkrankung sowie der jeweiligen Situation der Patient*innen.

"

b . aamm

29



Fast Facts fur Patient*innen

Fiir Ihre Notizen

30



Blutungsneigungen bei Madchen und Frauen

Auswirkungen auf das alltagliche Leben
Gerinnungsstorungen konnen einen enormen Einfluss auf den
Alltag und die Lebensqualitit der Betroffenen haben. Gerade bei
Frauen konnen hdufige und starke Blutungen/Menstruations-
blutungen zu einem Eisenmangel fithren, der sich wiederum in
Form von Miidigkeit, Abgeschlagenheit und Konzentrations-
problemen niederschlagen kann. Hinzu kénnen Schmerzen und
Bewegungseinschrankungen durch Einblutungen in Gelenke
und Muskeln kommen. Auch bei einer Thromboseneigung
stehen Schmerzen im Vordergrund. Ganz zu schweigen von
der psychischen Belastung. Die gute Nachricht: Inzwischen
stehen effektive Behandlungsoptionen zur Verfiigung, die ein
nahezu unbeschwertes Leben ermdéglichen. Auch Sport ist nicht
nur moglich, sondern wird sogar empfohlen. Denn sportliche
Menschen sind in der Regel beweglicher, kriaftiger und haben
eine bessere Koordinationsfahigkeit. Das Verletzungsrisiko sinkt
und das kommt auch der Gerinnungsstorung zugute. Allerdings
sollten riskante Sportarten, bei denen man sich sehr leicht und
stark verletzen kann, doch lieber gemieden werden.

Die Erkrankung ist da und sie ist ein Teil des Lebens, aber sie
ist nicht allgegenwdrtig und man kann sehr gut damit leben,
wenn man alles in das tdgliche Leben integriert.

Arbeitsplatz und rechtliche Unterstiitzung

Um das Leben mit der chronischen Erkrankung nicht noch
weiter zu erschweren, werden den Betroffenen im Berufsle-
ben gewisse Sonderrechte eingerdumt. Voraussetzung dafiir
ist allerdings, dass der Arbeitgeber von der Gerinnungsstérung
weifd. Dazu ist man nicht verpflichtet, es kann aber Vorteile
mit sich bringen. Dartiber sollte jeder individuell nachdenken.
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Ebenso, ob eine Schwerbehinderung beantragt wird, die eben-
falls Voraussetzung fiir die Sonderregelungen ist.

Magliche Vorteile am Arbeitsplatz (teilweise abhdingig vom Grad
der Behinderung):
v Erweiterter Kiindigungsschutz
v' Zusatzurlaub
v Finanzielle Unterstiitzung
v Hoherer steuerlicher Freibetrag
v Freistellung von Mehrarbeit
v Vorzeitige Rente

Familienplanung und Schwangerschaft

Auch bei einer umfassend und optimiert behandelten Gerinnungs-
storung gibt es Themen, mit denen man sich frithzeitig ausein-
andersetzen sollte. Das betrifft vor allem die Familienplanung
und Schwangerschaft. Grundsitzlich steht der Familienplanung
auch bei Gerinnungsstorungen nichts im Wege.

Ich bin meiner Frauendrztin sehr dankbar, dass sie mich nach
meiner Fehlgeburt und dem unerfiillten Kinderwunsch ins
Gerinnungszentrum Uberwiesen hat. Im Nachgang hdétte ich
mir gewdnscht, dass dieser Schritt friiher passiert wére, da ich
bis dahin nicht wusste, was eine Gerinnungsstérung ist bzw.
welche Auswirkungen sie haben kann.

Allerdings kénnen Gerinnungsstérungen die Fruchtbar-
keit und Schwangerschaft aus dem Gleichgewicht bringen,
sodass der Kinderwunsch unerfiillt bleiben konnte, hdufiger
Fehlgeburten auftreten und das Risiko fiir Komplikationen
wiahrend der Schwangerschaft steigt (dies betrifft vor allem
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Patientinnen mit Thrombophilie und Faktor-XIII-Mangel;
bei der vWE besteht kein Zusammenhang mit Fehlgeburten).
Daher ist es unerlésslich, bereits bei der Familienplanung eng
mit Fachdrztinnen und Fachédrzten fiir Himostaseologie und
Gynikologie zusammenzuarbeiten.

Kann ich in den Urlaub fahren?

Ein Urlaub ist auch mit einer Gerinnungsstorung moglich.
Allerdings bedarf er einer guten Vorbereitung und Absprache
mit den behandelnden Arztinnen und Arzten. Diese konnen
individuell die notwendigen Medikamente fiir den Reisezeit-
raum bereitstellen, den Impfstatus anpassen und Mafnahmen
fir einen Notfall besprechen. Ein internationaler Notfallaus-
weis sollte ebenso zur Grundausstattung gehoren wie eine
Krankenversicherung wahrend des Aufenthalts im Urlaubsland
(bitte priifen, welche Leistungen die Krankenkasse im Ausland
ubernimmt). Vorab sollten die medizinische Versorgung im
Urlaubsland recherchiert und Lander mit nur eingeschranktem
Zugang zu medizinischer Versorgung und/oder mit extremen
Klimazonen gemieden werden. Auch muss tiberpriift werden,
welche Voraussetzungen erfiillt sein miissen, um die Medika-
mente in das Zielland einfiihren zu kénnen. Die Medikamente
sollten dann bei Flugreisen auf jeden Fall ins Handgepack — bei
Bedarf auf die Einhaltung der Kiihlkette achten.

Ich sollte zukdnftig vor einem Urlaub ein Notfallset organisieren
und prtifen, wie die Vlersorgung im Urlaubsland ist.

Viele Faktorpraparate konnen bei bis zu 30 °C ohne Kih-
lung gelagert werden. Erkundigen Sie sich beim Hersteller
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oder bei der Sie versorgenden Apotheke. Sofern eine Kithlung

vorgeschrieben ist, halten Sie sich an deren Empfehlungen.
Weitere Punkte bei der Reise mit Gerinnungsfaktoren:

¢ Sie benotigen eine Zollbescheinigung fiir Auslandsreisen.
Diese bekommen Sie in der Regel vom Hersteller.

e Kliren Sie vorher, ob die Mitnahme von Gerinnungsfaktoren
im Handgepack bei der entsprechenden Fluggesellschaft
angemeldet werden muss.

Bedeutung eines starken sozialen Netzwerks

Man ist nie alleine krank. Familie, Freundinnen und Freunde
sowie Kolleginnen und Kollegen spielen eine wichtige Rolle beim
Leben mit einer Gerinnungsstorung. Ein starkes Netzwerk ist der
Schliissel zu einer stabilen psychischen und sozialen Verfassung.
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Dabei kann das Netzwerk weit tiber Familie und Freundeskreis
hinausreichen. Auch Sozial- und Gesundheitsdienste sowie
Selbsthilfegruppen konnen wichtige Unterstiitzung leisten. Sie
konnen mit Rat und Tat zur Seite stehen, bieten Anlaufstellen
fiir verschiedene Themengebiete und wissen um verschiedene
Hilfsangebote. Der Erfahrungsaustausch mit ebenso betroffenen
Patient*innen in Patient*innenorganisationen oder Selbsthil-
fegruppen starkt zudem die Akzeptanz der Erkrankung und die
Ressourcen Selbstliebe und Resilienz.

Fiir lhre Notizen
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Klinische Studien und Forschung

Klinische Studien sind spezielle Untersuchungen, in denen
unter intensiver Betreuung durch Arztinnen und Arzte die
Wirksamkeit von potenziellen neuen Behandlungsmoglich-
keiten am Menschen untersucht wird. Ziel solcher Studien
ist es, die Versorgung von Patient*innen zu verbessern. Bevor
beispielsweise neue Medikamente auf den Markt kommen,
wurden mehrere solcher klinischen Studien in unterschied-
lichen Phasen durchgefiihrt:

Phase-I-Studien: Dabei handelt es sich um die erste Verwendung
neuer Behandlungen am Menschen. Da grundlegende Eigen-
schaften wie die Vertrdglichkeit und Sicherheit erst tiberprift
werden miissen, wird hier auf eine kleine Gruppe gesunder
Menschen zuriickgegritfen.

Phase-II-Studie: Danach wird das Medikament das erste Mal
an Patient*innen uberpriift, die an der Erkrankung leiden, fiir
die die Behandlung eingesetzt werden soll. In dieser Phase wird
nach der richtigen Dosierung geforscht.

Phase-III-Studie: Damit das Medikament letztendlich zugelassen
werden kann, muss dessen Wirksamkeit und Vertraglichkeit nach-
gewiesen werden. Hierfiir werden grofde Studien durchgefiihrt,
in denen das neue Medikament mit einer Placebo- oder der
Standard-Behandlung verglichen wird. Welcher Teilnehmende
welcher Studiengruppe zugeordnet wird, erfahren weder die
Teilnehmer*innen noch die Arztinnen und Arzte.

Phase-IV-Studie: Diese Studien finden statt, nachdem das
Medikament zugelassen wurde. In diese Studien konnen sehr
viele Patient*innen eingeschlossen werden. Haufig wird das
Medikament dann bei Betroffenen mit bestimmten Eigenschaften
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noch genauer untersucht. Hierbei kann es sich unter anderem um
bestimmte Altersgruppen oder Vorerkrankungen handeln. Auf
diese Weise wird das Medikament in seinen Eigenschaften noch
weiter erforscht und die Behandlung stetig verbessert.

Wenn die Arztin bzw. der Arzt Sie anspricht, ob Sie an einer
klinischen Studie teilnehmen wollen, dann ist das nichts Schlim-
mes. Die Teilnahme an klinischen Studien ist erstens immer
freiwillig. Sie kann zweitens die Chance erdffnen, bereits friih-
zeitig von neuen Behandlungen zu profitieren. Zudem wird
man als Studienteilnehmer*in in der Studienpraxis eng betreut
und tiberwacht.
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Potenzielle neue Behandlungsansitze

Bei Gerinnungsstorungen konzentriert sich die Forschung ak-
tuell auf Gentherapien, Nicht-Faktor-basierte Behandlungen
sowie die Entwicklung neuer Antikorper. Bei der Gentherapie
soll beispielsweise eine funktionierende Kopie des fehlenden
Gerinnungsfaktors in die Leberzellen der Betroffenen einge-
bracht und so die Blutungsneigung reduziert werden. Neue
Antikorper sollen gezielt die Wirkung bestimmter Gerinnungs-
faktoren modulieren, um Blutungen zu verhindern. Doch auch
dartiber hinaus wird viel geforscht, um Patient*innen mit
Gerinnungsstorungen ein im Idealfall normales Leben ohne
Einschrankungen zu ermoglichen.

Sprechen Sie Ihre behandelnde Arztin/Ihren behandelnden
Arzt an, wenn Sie Interesse daran haben, an einer klinischen
Studie teilzunehmen. Wenn sie/er selbst keine Studien durch-
tihrt, kann sie/er [hnen ein Studienzentrum empfehlen oder
sich im Deutschen Register Klinischer Studien informieren,
welche Studien aktuell Teilnehmer*innen rekrutieren und wel-
che fiir Sie eventuell in Frage kommen konnten.



Glossar

Anamnese: Unter Anamnese wird eine
systematische Befragung tiber unter ande-
rem die Krankengeschichte, Symptome,
Allergien, Medikamenteneinnahme und
eine mogliche familidre Vorbelastung der
Patient*innen verstanden. Dies dient den
Arztinnen und Arzten zu einer ersten Ein-
schitzung der Situation und unterstiitzt
die Diagnostik.

Antikoagulantien: Medikamente, die
die Blutgerinnung hemmen.

Blutgerinnung: Fein aufeinander
abgestimmte Abldufe, die bei Wunden
zu einer Blutstillung fiihren.

Eisenmangelandmie: Blutarmut, die
durch einen Eisenmangel hervorge-
rufen wird. Haufigste Ursache einer
Anémie bei jungen Frauen.

Gentherapie: Bei der Gentherapie
wird versucht, das beschidigte Gen zu
reparieren, indem eine funktionierende
Kopie in die Zellen eingeschleust wird.

Gerinnungsfaktor: Bei Gerinnungs-
faktoren handelt es sich um unter-
schiedliche EiweifSmolekiile, die fiir die
Blutgerinnung verantwortlich sind. Der
Korper bildet sie in der Leber.

Hamatologie: Medizinische Fachrich-
tung, die sich auf Erkrankungen des
Blutes spezialisiert hat.

Hamophilie: Gerinnungsstorung,
bei der ein Mangel bestimmter

Blutungsneigungen bei Madchen und Frauen

Gerinnungstaktoren vorliegt. Bei

der Himophilie A liegt ein Faktor-
VIII-Mangel, bei der Himophilie B ein
Faktor-IX-Mangel vor.

Hamostaseologie: Medizinische Fach-
richtung, die sich auf Erkrankungen der
Blutgerinnung spezialisiert hat. Zusdtz-
liche Weiterbildung von Arztinnen und
Arzten zur Erkennung und Behandlung
von Storungen der Blutgerinnung
(Hamostase).

Hemmkorper: Die Bildung von
Hemmkorpern ist eine mogliche
Nebenwirkung bei der Therapie mit
Faktorprdparaten. Dadurch kénnen
diese nicht mehr effektiv wirken. Dar-
iiber hinaus kénnen Hemmkorper
unabhidngig von einer Behandlung
auch im Laufe des Lebens vom Immun-
system gebildet werden. Dann liegt
eine erworbene Hiamophilie vor.

Thrombophilie: Die Thrombophilie ist
eine erhohte Gerinnungsneigung, die
angeboren oder erworben sein kann.
Durch die Bildung von Blutgerinnseln
wird der Blutfluss beeintrachtigt oder
blockiert.

von-Willebrand-Erkrankung (VWE):
Haufigste angeborene Gerinnungs-
storung, die auf einen Mangel oder
Defekt an von-Willebrand-Faktor
(VWF) zuriickzufiihren ist.
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Nitzliche Informationen

Deutsche Bluthilfe e.V. - Verein zur Unterstiitzung der
Selbsthilfe bei Erkrankungen des
Blutgerinnungssystems, also sowohl bei Blutungs- als
auch bei Thromboseneigung
https://deutschebluthilfe.com/

Deutsche Himophiliegesellschaft zur Bekimpfung von
Blutungserkrankungen e.V.: Frauen mit
Blutungserkrankungen
https://www.dhg.de/fileadmin/dokumente/sonderdrucke/
Frauen_mit_Blutungserkrankungen.pdf
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European Association for Haemophilia and Allied
Disorders
https://www.eahad.org/

HAMOPHILIE & ICH - Mddchen und Frauen mit
Blutgerinnungsstorungen
https://www.haemophilie-und-ich.de/leben-mit-haemophilie/
blutgerinnungsstoerungen-bei-maedchen-und-frauen/
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IGH e.V.

I‘E [=] ‘ I G H Remmingsheimer Str. 3
1 Eieress;?gem\leinschaﬁ 72108 Rottenburg
=] =44 e 07472 22648

Interessengemeinschaft Haimophiler e.V.
https://www.igh.info/

Netzwerk vWS - Eine Initiative zur Fritherkennung des
von-Willebrand-Syndroms
https://www.netzwerk-von-willebrand.de/

Menstruationsstdirkenkalender
https://www.netzwerk-von-willebrand.de/documents/
1268471/1275432/Menstruationskalender.pdf/
ab2904c9-a517-49be-971e-d8619c0184b6

Patientenbroschiire Faktor-XIII
https://www.igh.info/assets/content/Downloads/Broschueren/
patientenbroschu % CC%88re-igh-fxiii-2025.pdf
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Nutzliche Informationen
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World Federation of Hemophilia (WFH)
https://wfh.org/about-bleeding-disorders/
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Verband der Himophilie-Apotheken
https://haemophilie-apotheken.de/
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