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Liebe Leserin, lieber Leser!

Genetisch bedingte Erkrankungen heilen zu können, ist 

eines der großen Ziele moderner Medizin. Doch das The-

ma ist komplex und um den Eingriff in das menschliche 

Erbgut sicher zu gestalten, gilt es vieles zu beachten.  

Inzwischen gibt es große Fortschritte in diesem Bereich 

und im August dieses Jahres wurde die erste Gentherapie 

für Hämophilie-Patienten zugelassen. Ein Meilenstein in 

der Therapie von Gerinnungsstörungen und ein großer 

Schritt Richtung Zukunft. Wie die Therapie funktioniert, 

welche Risiken damit verbunden sind und warum sie 

längst nicht für alle Hämophilie-A-Patienten in Frage 

kommt, darüber sprachen wir mit PD Dr. Robert Klamroth.

 

Ein weiterer Schritt in Richtung digitale Zukunft wird mit 

der elektronischen Patienten-Akte (ePA) erfolgen, die wir 

ab Seite 16 erklären. 

Außerdem in dieser Ausgabe: Ein Gastbeitrag aus dem 

-

philie. Und an dieser Stelle habe ich eine große Bitte: 

Wenn Sie, liebe Leserinnen und Leser, Erfahrungen hierzu 

haben, die Sie mit uns und anderen Lesern teilen würden,  

freue ich mich über eine E-Mail (siehe rechts). 

Ich wünsche Ihnen eine schöne Weihnachtszeit und 

einen zuversichtlichen Start in ein zufriedenes neues Jahr 

Ihre

Tanja Fuchs | Chefredakteurin Hämovision
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Infos und Neuigkeiten

N E W S

In Großbritannien haben 4000 Betrof-
fene sowie Partner bereits verstorbener 
Opfer des Blutskandals eine vorläufi ge 
Schadensersatzzahlung von 100.000 
Pfund (119.000 Euro) erhalten. Die BBC-
Newsmeldung vom 17. August 2022 hat 
auch hierzulande Stimmen laut werden 
lassen, die Entschädigungszahlungen in 
Deutschland anzuheben und auch die 
an Hepatitis C erkrankten Opfer konta-
minierter Transfusionen zu unterstüt-
zen: „Wir nehmen dies zum Anlass, uns 
über eine mögliche Entschädigungs-
zahlung in Deutschland weiter zu 
informieren und ggf. tätig zu werden“, 
schreibt die IGH auf ihrer Website, und 
hatte ebenso wie die DHG, Kontakt zu 
Bundesgesundheitsminister Karl Lau-
terbach aufgenommen. 
Am 21. September 2022 hatten die 
Mitglieder des Verbands der Opfer des 
Blutskandals (VOB e.V.), gemeinsam 
mit Stephan Pilsinger (CDU/CSU) zu 
einem Parlamentarischen Frühstück 

100.000 Pfund Entschädigung in Großbritannien

VHA-Tagung in Berlin 

Höhere Entschädigungszahlung auch in 
Deutschland möglich?

Gute Versorgung von Patienten im 
Mittelpunkt

eingeladen. Mit dem Ziel, 
die Reform der „Stiftung 
Humanitäre Hilfe für durch 
Blutprodukte HIV-infi zierte 
Personen“ anzustoßen. 
Zu den Gästen gehörten Patientenbe-
auftragte, Abgeordnete der Bundesre-
gierung sowie Experten aus Justiz und 
Medizin. Auch Vertreter der IGH hatten 
Gelegenheit, sich zu beteiligen. Michael 
Diederich, Vorsitzender des Verbands 
der Opfer des Blutskandals (VOB), 
verwies auf die prekäre Situation der 
500 noch lebenden Geschädigten in 
Deutschland und appellierte an die Ver-
antwortung des Staates. Der Verband 
fordert u.a., die Leistungen der „Stiftung 
Humanitäre Hilfe“ unter Berücksich-
tigung der Infl ationsentwicklung ab 
1995 anzupassen. 
Ob das britische Vorgehen auch in 
Deutschlandzu höheren Entschädi-
gungszahlungen führt, lässt sich noch 
nicht absehen. 

Das britische Gesundheitssystem ist mit 
dem deutschen nicht vergleichbar. Wäh-
rend es in Deutschland eine gesetzliche 
Krankenkasse gibt, deren Beiträge sich 
nach dem Einkommen richten, sowie 
parallel dazu ein privates System, wird 
der National Health Service (NHS) vom 
Staat fi nanziert. Möglicherweise neh-
men Entscheidungen weniger Umwege 
als in Deutschland, doch was im Grund-
satz der bei uns diskutierten Bürger-
versicherung ähnelt, bedeutet vielfach 
Einbußen bei der Behandlungsqualität. 
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Um allen Patienten nach dem Inkrafttreten des GSAV im September 2020 wei-
terhin eine qualitativ hochwertige und sichere Versorgung zu gewährleisten, 
wurde im Mai desselben Jahres der Verband der Hämophilie-Apotheken (VHA) 
gegründet. In diesem November 2022 konnten die Mitglieder erstmals in Präsenz 
in Berlin tagen. Mit dabei waren auch Hämostaseologen, Vertreter der Patien-
tenorganisation IGH sowie der Pharmaindustrie – und der Hämovision. Es ging 
um Akuttherapie bei der Hemmkörperblutung, um die Notfallversorgung und die 
Rolle der Apotheken, sowie nicht zuletzt um die Bedürfnisse und Erwartungen 
von Patienten.

Das Marktforschungsunternehmen 
AplusA führt eine Studie durch, in der 
Menschen mit Hämophilie befragt 
werden. Von einem pharmazeutischen 
Unternehmen als Sponsor initiiert und 
fi nanziert, zielt die Studie darauf ab, 
Wahrnehmungen und Erwartungen in 
Bezug auf die Behandlung zu verste-
hen. Sie soll helfen, die medikamen-
töse Therapie der Hämophilie noch 
besser an Bedürfnisse und Wünsche 
Betroff ener anzupassen. Die Umfrage 
nimmt etwa 20 Minuten in Anspruch 
und sollte ohne Unterbrechung erfol-
gen. Hier geht‘s zur Teilnahme:

 https://ogy.de/Studie2022 

Ihre Meinung zählt!

Aufruf zur Teilnahme
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neue Anzeige

Be( f )reit fürs Leben 
mit Hämophilie A

Gestalte Dein Leben 
mit Hämophilie A selbst!

Scannen und unsere 
Webseite entdecken

active-a.de

Mit einer auf Dich abgestimmten 
era ie h st Du as este aus 

Deinem Leben raus. Warte nicht 
nger un  s rich et t mit Deinem r 

m hi ie ehan er in ber 
Deine era ie ti nen.

n etr fenen f r etr fene 
Auf  active-a.de teilen Menschen mit 
Hämophilie A, Konduktorinnen sowie 
Angehörige ihre Erfahrungen und geben 
Tipps für den Alltag mit Hämophilie. Klick 
Dich rein und werde Teil der Community! 



G E N T H E RA P I E
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Text von Tanja Fuchs

Das Medienecho war gewaltig, als die Ergebnisse des 
Human Genom Project im Februar 2001 in den Fach-
zeitschriften Science und Nature veröffentlicht wurden. 
Dabei war die Gensequenzierung für sich nur ein erster 
Schritt hin zu einer grundlegenden Veränderung unserer 
Medizin. Denn mit dem Wissen um den Code des Le-
bens taten sich zahlreiche weitere Fragen auf, und bis 
das menschliche Genom wirklich umfassend verstanden 
ist, werden vermutlich noch sehr viele Jahre vergehen. 
Gleichwohl ist die Entzifferung ein enormer Erfolg für die 
Grundlagenforschung und hat maßgeblich zur Entwick-
lung zahlreicher neuer Therapien beigetragen. 
21 Jahre nach der „Sensation“ gibt es die erste Genthera-
pie für Menschen mit Hämophilie A.

G E N T H E RA P I E

Die Vorstellung, auf die Substitution von Faktorpräparaten 
überwiegend oder auch ganz verzichten zu können, ist für viele 
Menschen mit Hämophilie ein wünschenswertes Ziel. Mit der 
Zulassung der ersten Gentherapie in diesem Bereich überhaupt ist 
dieses Ziel zumindest für einige in etwas greifbarere Nähe gerückt.

Gentherapie bei Hämophilie:
Keine Heilung, aber eine neue 
Perspektive

I N F O

Das Humangenomprojekt

Mehr als zehn Jahre lang waren hunderte von For-
schern im Humangenomprojekt damit beschäftigt, das 
menschliche Genom zu entziff ern. Insgesamt 2,7 Mrd. 
Dollar wurden dabei verschlungen. Großes Erstaunen 
mischte sich mit grenzenloser Begeisterung und nicht 
weniger Besorgnis über die nun möglich werdenden 
Eingriff e ins Erbgut. Es folgten Prognosen aus ver-
schiedensten Ecken, die in alle möglichen Richtungen 
gingen.
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Bauplan des Menschen

Was wir sicher wissen ist, dass Gene den Bauplan des 
Menschen darstellen und dass dieser (bei uns Menschen) 
aus ca. 25.000 Genen besteht. Als Träger von Erbinfor-

und vermitteln dieser die Informationen und Anweisun-
gen etwa für den Aufbau von Proteinen. Dazu gehören 
auch die Gerinnungsfaktoren.

Der menschliche Organismus besitzt zwei Arten von Ge-
schlechts-Chromosomen: Das X-Chromosom und das Y-
Chromosom. Während jede Körperzelle der Frau – neben 
den in beiden Geschlechtern gleichen 44 Chromosomen 
(Autosomen) – zwei X-Chromosomen als Geschlechts-
Chromosomen besitzt, enthalten die Körperzellen des 
Mannes ein X- und ein Y-Chromosom.
Die Erbinformation für die Bildung der Gerinnungsfak-
toren VIII und IX liegt auf den X-Chromosomen. Ein 
einziges intaktes X-Chromosom ist dafür ausreichend. 
Trägt bei Frauen eines der beiden X-Chromosomen eine 
Mutation, kann das zweite, gesunde X-Chromosom aus-
gleichen. Beim Mann hingegen, der nur ein einziges X-
Chromosom hat, führt eine Mutation zum Fehlen der 
benötigten Gerinnungsfaktoren.
Hämophilie ist aufgrund der monogenen Vererbung und 
der Tatsache, dass selbst minimale Steigerungen der 
Gerinnungsfaktoraktivität die Lebensqualität erheblich 
verbessern können, ein optimales Ziel für gentherapeu-
tische Ansätze.
(Doshi BS & Arruda VR. Ther Adv Hematol. 2018;9(9):273–293.  Zitiert nach 
Factsheet Biomarin)

Die Idee, bei genetisch bedingten Erkrankungen das Erb-
gut zu reparieren, etwa indem man Gene mit den be-
nötigten Informationen in die betreffenden Zellen ein-
schleust, gibt es Dr. Klamroth zufolge schon lange. Ge-
nau das passiert nun bei der ersten zugelassenen Gen-
therapie für Menschen mit Hämophilie A. Via Gentrans-
fer bringt man das Gen für das fehlende Protein mit dem 
für die Produktion des Gerinnungsfaktors erforderlichen 
Code in jene Zellen, die dafür verantwortlich sind – die 
Leberzellen. Diese werden so in die Lage versetzt, den 
Gerinnungsfaktor herzustellen.
Klingt vielversprechend, doch es gibt ein „Aber“: Längst 
nicht alle Patienten erfüllen die Voraussetzungen, um 

es tun, müssen sich im Vorfeld mit einigen Umständen 
und Unbekannten vertraut machen, um eine Entschei-
dung treffen zu können, die auf realistischen Erwartun-
gen basiert. 
Was muss man wissen, was ist vor und nach einer The-
rapie wichtig und was bringt die Zukunft? Um diese und 
ähnliche Fragen geht es im Interview mit PD Dr. Klam-
roth ab Seite 10.

Mutation im X-Chromosom

Gentransfer: Vielversprechend 
– aber (noch) nicht für alle

G E N T H E RA P I E

I N F O

Roctavian® (Valoctocogen Roxaparvovec) ist zuge-
lassen zur Therapie der schweren Hämophilie A bei 
Erwachsenen, die keine Faktor-VIII-Inhibitoren in der 
Vorgeschichte hatten und bei denen keine Antikörper 
gegen das Adeno-assoziierte Virus vom Serotyp 5 
(AAV5) nachweisbar sind. 
Angesichts hoher Wirksamkeit sowie Sicherheitsdaten, 
die über einen Zeitraum von mindestens zwei Jahren 
für alle Patienten vorliegen,1 erteilte die Europäische 
Kommission am 24.08.2022 BioMarin die europaweite 
Zulassung für Roctavian®. „Durch die Gentherapie, die 
nachweislich zu einer erheblichen und anhaltenden 
Verringerung der Blutungen führt, ist davon auszuge-
hen, dass die in Frage kommenden Patienten für einige 
Jahre von der Last regelmäßiger Prophylaxebehandlun-
gen befreit werden können“, resümierte Prof. Dr. Wolf-
gang Miesbach, Leiter der Abteilung für Gerinnungsstö-
rungen und des Hämophiliezentrums des Universitäts-
klinikums Frankfurt am Main.2

(Quelle: PI BIOMARIN; 1Roctavian® (Valoctocogene Roxaparvovec). Summa-
ry of Product Characteristics. BioMarin International Limited 2022
2Digitale Launch-Pressekonferenz „Neue Perspektive: Roctavian® Erste 
Gentherapie für Erwachsene mit Hämophilie A“, 14.09.2022)

CHROMOSOMEN

GEN

DNA

ZELLE

ZELLKERN
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Unsere DNA ist in Chromosomen 
verpackt, die jeweils Hunderte bis 

Tausende von bekannten Genen enthal-
ten. Die Chromosomen liegen tief im 

Zellkern (Nukleus), der Schaltzentrale 
für die Zellen in unserem Körper. Gene, 
die sich in den Chromosomen befi nden, 

geben dem Körper Anleitungen zur 
Herstellung von Proteinen, die uns 

unsere einzigartigen Eigenschaften 
verleihen.

Unsere Medikamente
aus Plasma ermöglichen 
Patienten, ihr Leben 
zu leben.

220404_ANZ_Europe_210x280_HOCH.indd   2 14.10.22   10:59
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Herr Dr. Klamroth, seit August 2022 ist mit Roctavian die erste 
Gentherapie zugelassen. Wie reagieren Ihre Patienten, gibt es 
verstärkt Nachfragen?

Das Interesse war bereits vorher da. Es wurde ja im Vorfeld 
schon berichtet und dadurch, dass unser Zentrum auch an 
verschiedenen Studien hierzu teilgenommen hat, haben 
wir mit vielen Patienten bereits vor der Zulassung darüber 
gesprochen. Ich denke aber, dass es mit der Zulassung in der 
allgemeinen Hämophilie-Community verstärkt zu Nachfra-
gen kommt.

Durch Ihre Teilnahme an Studien haben Sie ja direkt Patienten, 
die die Gentherapie erhalten haben, betreut. Wie ist Ihr Ein-
druck, wie würden Sie die Gentherapie bewerten, ist das eine 
gute Sache?

Wenn es funktioniert, ist es eine sehr gute Sache. Aber es ist 
schwierig vorauszusagen, bei wem und wie gut es funktio-
niert. Das war in den Studien sehr unterschiedlich.
 
Könnte es passieren, dass ein Patient die Gentherapie erhält, 
ohne dass diese dann überhaupt wirkt?

Beim überwiegenden Anteil der Patienten zeigt die Thera-
pie schon Wirkung, aber es kommt vor, dass der Effekt sich 
darauf reduziert, dass aus einer schweren Hämophilie eine 
mittelschwere wird. Das heißt, dass man in bestimmten 

»Mit der Teilung der Zellen gehen 
die Informationen verloren.«

mit Priv. Doz. Dr. med. Robert Klamroth, 
Chefarzt der Klinik für Innere Medizin – 
Angiologie und Hämostaseologie, Zentrum 
für Gefäßmedizin, Hämophiliezentrum (HCCC) 
am Vivantes Klinikum im Friedrichshain, Berlin

INTERVIEW

G E N T H E RA P I E

Situationen durchaus noch ein Faktorpräparat benötigt. 
Darüber hinaus kommt es vor, dass der Faktorspiegel relativ 
schnell wieder abfällt, so dass man nach bereits zwei Jahren 
wieder da ist, wo man vor der Gentherapie war.
 
Und es gibt keine Möglichkeit, z.B. eine Art Biomarker, mit der 
sich voraussagen lässt, ob und wie die Gentherapie wirken wird?
 
Nein, das lässt sich für den einzelnen Patienten nicht vor-
hersagen.

Nun erfüllt längst nicht jeder Patient alle Voraussetzungen, um 
diese Therapie überhaupt erhalten zu können.  Welche Grund-
voraussetzungen muss der Patient mitbringen?

Er muss mindestens 18 Jahre alt sein, darf keinen Hemm-
körper gegen Faktor VIII haben, die Leber sollte gesund sein 
und er sollte keine lebertoxischen Medikamente nehmen 
müssen. Außerdem – das ist ganz wichtig: Er darf keine An-
tikörper gegen das in der Therapie verwendete Vektor-Virus 
(AAV5) haben.

Dafür muss ein Antikörpertest durchgeführt werden, richtig? 
Wenn ein Patient sich für die Gentherapie entschieden hat, 
könnte es also sein, dass das Testergebnis ihm einen Strich 
durch die Rechnung macht. Besteht die Möglichkeit, den Anti-
körpertest vorher, evtl. beim Hausarzt, zu machen, um ggf. die 
Entscheidungsfindung zu erleichtern?

10



Das Problem ist, dass der AAV5-Antikörper-Test komplex 
ist und an das gentherapeutische Produkt gekoppelt ist, er 
kann nur in einem spezialisierten Labor durchgeführt wer-
den. Die Kosten dafür werden vom Hersteller des Genthera-
peutikums übernommen.
In unserem Setting würden wir den Test aber relativ früh 
machen. Bei jedem Patienten, der Interesse hat und die 
Grundvoraussetzungen erfüllt, würden wir nach dem ers-
ten Informationsgespräch tatsächlich erst einmal den Test 
durchführen, damit der Patient Gewissheit hat und sich nicht 
umsonst in den mitunter schwierigen Prozess der Entschei-
dungsfindung begibt.

Wie viele Patienten haben Antikörper gegen AAV5?

In Deutschland sind das etwa 30 Prozent.

Auch die Lebergesundheit spielt eine Rolle, ältere Patienten, 
die sich bereits einmal mit dem Hepatitis-C-Virus infiziert 
haben, sind also auch ausgeschlossen?

Nicht bei allen ist die Leber durch HCV in Mitleidenschaft 
gezogen worden, sie wären also durchaus geeignet, sofern 
die Hepatitis C erfolgreich behandelt wurde. Die Leberwerte 
werden aber selbstverständlich immer überprüft. 

Die Nachbeobachtungen der Studien zeigen, dass der Faktor-
spiegel irgendwann wieder abfällt, im Durchschnitt ist das nach 
3—10 Jahren der Fall. Dann muss erneut supplementiert wer-
den. Oder könnte man nach dieser Zeit erneut die Gentherapie 
durchführen?

Mit dem gleichen Produkt – nein. Nach der Infusion entwi-
ckeln die Patienten eine starke Immunreaktion. Auch wenn 
es sich um eine Gentherapie handelt, ist es, einfach ausge-
drückt, eine Infektion mit Viren, und der Körper entwickelt 
Antikörper. Wir denken aber schon, dass sich in den kom-
menden Jahren noch weitere Formen der Gentherapie mit 
anderen Vektoren entwickeln werden, aber für diese jetzt 
zugelassene Therapie ist nach einer einmaligen Anwendung 
Schluss.

Warum geht die Wirkung verloren?

Das Virus dockt an die Leberzellen an, speist die genetische 
Information ein und die Virushülle wird abgebaut. Die Reste 
der Virushülle werden innerhalb von zwei bis drei Monaten 
komplett abgebaut. Die genetische Information aber ver-
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G E N T H E RA P I E

G LO S S A R

Die Expressionskassette umfasst mind. ein Ziel-Gen, 
zusätzlich oft ein Marker-Gen, sowie ein Start- (Pro-
motor) und ein Stoppsignal (Terminator) zur Regula-
tion der korrekten Bildung des Genproduktes (Protein 
oder Peptid). 

Hepatozyten sind Leberzellen.

Als Kapsid bezeichnet man bei Viren eine komplexe, 
regelmäßige Struktur aus Proteinen, die der Verpa-
ckung des Virusgenoms dient.

Pathogenität ist die Fähigkeit von Krankheitserregern 
und bestimmten chemischen Substanzen, krankhafte 
Veränderungen im Organismus hervorzurufen.

Tropismus bezeichnet die Fähigkeit eines Virus‘, eine 
bestimmte Sorte von Zellen oder bestimmte Gewebe 
zu infizieren und sich dort zu vermehren.

Episome (Plasmide) sind kleine, in der Regel ringför-
mige, autonom replizierende, doppelsträngige DNA-
Moleküle, die außerhalb des Chromosoms (extrachro-
mosomal) vorliegen. 

Der Promotor ist ein essenzieller Bestandteil eines 
Gens. Damit wird eine Nukleotid-Sequenz auf der 
DNA bezeichnet, die die regulierte Expression eines 
Gens ermöglicht. 

Replikationsdefekt: kann sich nicht vervielfältigen.

In den ersten sechs Monaten nach Erhalt der Gentherapie erfolgt 
ein engmaschiges Monitoring. Einmal pro Woche wird dem Patienten  

Blut abgenommen, um insbesondere die Leberwerte zu überprüfen. 
Sollten diese ansteigen, ist eine  Behandlung mit Kortison erforderlich, um 

die Wirkung der Gentherapie nicht zu gefährden.
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bleibt im Zellkern der Leberzelle.  Allerdings nicht im Gen 
der Leberzelle selbst, sondern episomal – also als kleiner 
Ring neben der eigentlichen Information. Das hat den Vor-
teil, dass damit z.B. kein Risiko für die Entstehung von Krebs 
verbunden ist. Der Nachteil ist, dass die genetischen Infor-
mationen durch die Teilung der Leberzellen wahrscheinlich 
wieder verloren gehen. Aus diesem Grund ist nicht zu erwar-
ten, dass diese Therapie dauerhaft wirksam ist.

Die Verabreichung dauert ungefähr einen halben Tag, richtig? 
Bedarf es einer besonderen Vorbereitung?

Die Patienten müssen schon sehr früh im Zentrum sein. 
Denn die Infusion wird erst zubereitet, wenn klar ist, dass 
der Patient sie auch wirklich erhalten kann. Grund dafür ist, 
dass sich die Infusionslösung nicht aufheben lässt. Einmal 
zubereitet, muss sie verabreicht oder entsorgt werden – die 
Kosten wären hoch.
Die Infusionen selbst sind in den Studien allesamt problem-
los verlaufen. Alle 134 Patienten in der Studie mit Roctavian 
haben die Therapie erhalten. Insgesamt dauert diese zwei 
bis drei Stunden, anschließend bleibt der Patient noch etwa 
zwei Stunden zur Nachbeobachtung im Zentrum und kann 
dann nach Hause.

Gab es überhaupt keine Nebenwirkungen?

Einige Patienten haben über Unwohlsein wie bei einer leich-
ten allergischen Reaktion während der Infusion geklagt. 
Dann wird die Infusion langsamer gestellt und in der Studie  

konnten alle Infusionen erfolgreich beendet werden. Darüber 
hinaus gab es leichte Reaktionen an der Einstichstelle.

Wer stellt die Infusion her?

Die Apotheke stellt die Lösung aus mehreren Ampullen 
abhängig vom Gewicht des Patienten her und liefert sie 
gebrauchsfertig an.

Übernehmen die Krankenkassen die Kosten für die Gentherapie?

Es handelt sich um eine zugelassene, ambulante Therapie 
und in der Regel übernehmen die Kassen dann die Kosten. 
Allerdings laufen hier gerade noch Verhandlungen, so dass 
zu diesem Zeitpunkt die genauen Erstattungsmodelle noch 
nicht bekannt sind.

Die Kontrolluntersuchungen nach Verabreichung der Gen-
therapie sind engmaschig. Wie oft müssen die Patienten zur 
Kontrolle und warum ist das wichtig?

In den ersten sechs Monaten müssen die Patienten einmal 
pro Woche zur Blutabnahme. Diese muss nicht zwangsläufi g 
im Hämophilie-Zentrum erfolgen, sondern kann nach Ab-
sprache auch wohnortnah, z.B. vom Hausarzt übernommen 
werden. Bei diesen Kontrollen werden insbesondere die 
Leberwerte geprüft. Wenn wir im Labor einen Anstieg der 
Leberwerte sehen, bedeutet das, dass eine Immunantwort in 
der Leber stattgefunden hat. Damit die transduzierten Le-
berzellen nicht zerstört werden – wodurch die Gentherapie 
wirkungslos würde – müssen wir hier schnell behandeln. 
Es gilt, diesen Prozess mithilfe von Immunsuppression zu 
unterbinden.  Hierbei kommt standardmäßig das Kortison 
Prednisolon zum Einsatz.

Ist das in den Studien häufi g vorgekommen?

Ja, das ist tatsächlich bei vier von fünf Patienten der Fall 
gewesen.

Lässt sich das durch die Kortison-Behandlung immer in den 
Griff  bekommen? Wie lange wird Kortison gegeben und erfolgt 
die Gabe oral?

Die Behandlung mit Kortison-Tabletten lief in den Studien 
über drei bis sechs Monate und im Einzelfall auch länger, 
Sie war in der Mehrzahl der Fälle erfolgreich.

Was müssen die Patienten – neben der zunächst wöchentlichen 
Laborkontrolle – noch beachten?

Patienten sollten in den ersten sechs bis 12 Monaten alles 
vermeiden, was die Leber zusätzlich stresst. Dazu gehören 
z.B. Alkohol und andere Medikamente. Darüber hinaus sollte 
eine mögliche Familienplanung nicht in diesem Zeitraum 

G E N T H E RA P I E

Ergebnisse bei den Studien:

Die meisten Studienteilnehmer
• hatten wenig oder keine Probleme bei der 
 Verabreichung der jeweiligen Gentherapie
• konnten wenige Wochen nach der Gentherapie 
 langfristig (bis zu 10 Jahre) auf Prophylaxe verzichten
• hatten einen deutlichen Rückgang der Zahl ihrer 
 traumatischen sowie spontanen Blutungen 
 insgesamt und der Gelenkblutungen 

V I D E OT I P P

Die Gen-Therapie gut erklärt:  Im Live-Experten-
Gespräch der IGH kommen Hämostaseologen, Studien-
ärzte und eine Psychologin zu Wort und beantworten 
die wichtigsten Fragen rund um die neue Therapie-
Form. 

 www.youtube.com/watch?v=poEHOoKcs40 
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erfolgen. In den ersten drei bis sechs Monaten können Vi-
ruspartikel in der Samenfl üssigkeit enthalten sein, daher ist 
es unbedingt erforderlich, in dieser Zeit zu verhüten.

Für die Hämophilie B befi ndet sich ebenfalls eine Gentherapie in 
der Pipeline, können Sie kurz erläutern, wie diese funktioniert?

Auch hier wird ein AAV5-Vektor als Transporter genutzt, 
allerdings hat man in den Studien festgestellt, dass die The-
rapie selbst bei Patienten, die leichte Antikörper gegen den 
AAV5-Vektor haben, funktioniert. Es wird hier wohl so sein, 
dass leichte und mittlere Antikörpertiter kein Ausschluss-
kriterium sind. Darüber hinaus ist es so, dass in den Studien 
nur einer von fünf Patienten mit Kortison behandelt werden 
musste. Grund dafür ist, dass hier eine Variante des Faktor IX 
zum Einsatz kommt, bei der die Menge des benötigten Pro-
teins geringer ist. Dadurch ist nur ein Drittel der Virusmenge 

erforderlich und deshalb fällt wahrscheinlich auch die 
Immunreaktion geringer aus.

Wann wird die Therapie erhältlich sein?

Die Zulassung soll voraussichtlich 2023 erfolgen.

Denken Sie, dass es zukünftig auch für Jugendliche genthera-
peutische Optionen geben könnte?

Es ist nicht unrealistisch, dass es für Jugendliche etwa ab 
einem Alter von 12 Jahren funktionieren könnte. Aber 
das ist noch Zukunftsmusik, hierfür wären Studien mit 
Kindern erforderlich, was sich erfahrungsgemäß schwierig 
gestaltet.

Herr Dr. Klamroth, haben Sie vielen Dank für das Gespräch.
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G E N T H E RA P I E

Therapie der Hämophilie durch Gentransfer mit AAV5-Vektoren

Episom RNA

Virale Vektoren verfügen über optimale Eigenschaften, die für die Genübertragung genutzt werden können.
Alle veröff entlichten und derzeit laufenden Studien im Bereich der Hämophilie verwenden Adeno-assoziierte Viren 
(AAV) als Vektoren.  AAV5 ist ein replikationsdefektes Mitglied der Parvovirus-Familie und ist beim Menschen nicht 
pathogen. (Doshi BS & Arruda VR. Ther Adv Hematol. 2018;9(9):273–293. Zitiert nach Factsheet Biomarin)

Episom RNA

Gen-Therapie via Gentransfer:

1. Eine funktionsfähige Kopie des mutierten Gens wird im Labor hergestellt. 
2. Um die Einbringung des funktionsfähigen Gens in den Körper zu ermöglichen, wird ein Transportvehikel, eine  
    sogenannte Genfähre, aus einem neutralisierten Virus (einem Adeno-assoziierten Vius (AAV)) hergestellt. 
3. Wenn sich im Inneren des Transportvehikels ein funktionsfähiges Gen befi ndet, wird dieses als therapeutischer 
    Vektor bezeichnet. Der therapeutische Vektor ist so konzipiert, dass das funktionsfähige Gen auf ein bestimm-     
    tes Gewebe ausgerichtet wird. Im Falle von Hämophilie sind Leberzellen das Ziel, wo das Transgen ein Episom 
    im Zellkern bildet. Der therapeutische Vektor wird in einer großen Menge mittels intravenöser Infusion verab-  
    reicht. (Quelle: Infobroschüre BioMarin „Anders lernen. Anders beteiligt werden. HaemDiff erently“.)

Mechanismus der Gentherapie mit AAV: 

Das Genom des Vektors wird durch das therapeutische Transgen ersetzt, bevor dieser dem Patienten injiziert wird. 
Ziel sind Leberzellen, wo das Transgen ein Episom im Zellkern bildet.
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A U S D E N V E R B Ä N D E N

V O R G E S T E L LT

Die Interessengemeinschaft Hämophiler – IGH
Die Interessengemeinschaft Hämophiler e.V. ist ein bundesweit agierender, unabhängiger Verband 
mit kurzen Wegen, fl acher Hierarchie und stets aktuellen News. Seit 30 Jahren setzt sich die IGH 
für die Interessen und Bedürfnisse von Menschen mit Hämophilie, „von-Willebrand-Syndrom“ und 
anderen angeborenen Gerinnungsstörungen aktiv ein. Modern und digital agierend, bietet der 
gemeinnützige Verein ein breit aufgestelltes Online-Angebot und freut sich über eine zunehmend 
wachsende Mitgliederzahl. Engagierte Menschen, die etwas bewegen wollen. Mit dem Ziel, die 
Lebenssituation Hämophiler zu erhalten und zu verbessern und auch von HIV/AIDS betroff ene 
Familien und Hinterbliebene des „Bluterskandals“ der 80er Jahre zu betreuen und zu beraten.

Die IGH – „Interessengemeinschaft Hämophiler e.V“

• 1992 gegründet
• Vertretung der Interessen 
 von Betroff enen & Angehörigen
• Bundesweit tätig
• Wir möchten Patienten zum Mitwirken aktivieren
• Mitgliedschaft und Mitarbeit in wichtigen Entscheidungs- 
 gremien (DHR, Stiftungsrat HIV, AK-Blut, Patienten- 
 vertreter im G-BA)
• Ehrenamtlich tätige Fachkräfte & hauptamtliche  
 Mitarbeiter
• Unsere aktuellen Projekte und Verlinkungen:

https://linktr.ee/IGH.info

Kontakt: 

Remmingsheimer Str. 3 
72108 Rottenburg/Neckar
www.igh.info | mail@igh.info
www.linktr.ee/IGH.info

Gesichter der IGH

Seit Mai 2022 hat die IGH einen neuen und deutlich 
verjüngten Vorstand und Verwaltungsrat (Aufsichtsrat). 
Einige davon möchten wir Ihnen hier vorstellen:

»Wir gehen mit der Zeit und sind unseren Mitgliedern 
nicht nur eine Stütze im Gerinnungsalltag, sondern 
greifen auch digitale Ideen & Projekte auf.«

www.igh.info/inhalte/ueber-uns/
ansprechpartner/

Tobias Becker
Vorsitzender der IGH, Digitales, 
Hämophilie & Sport, Internationale Beziehungen

Lukas Leihberg
stellv. IGH-Vorsitzender, 
Hämophilie & Sport, Innovationen, junge 
Erwachsene & Jugendliche, Internationales

Christian Schepperle
Geschäftsführer / Schriftführer im Vorstand,
Bundesgeschäftsstelle, Seniors

Benjamin Seliger
Arzt, Beisitzer im Vorstand,
medizinische Fragen, Mid-Ager

Stephanie Brandt 
Beisitzerin im Vorstand, Fußball-
Schiedsrichtergruppe Berlin, Konduktorinnen

Lisa Maurer
Beisitzerin im Vorstand, Konduktorinnen, 
vWS, medizinische Fragen

Sylvia Pfensig
Verwaltungsrat, wissenschaftliche Unterstützung, 
Kleinkinder & Hämophilie

Dr. med. Thomas Becker
Arzt, Beisitzer im Verwaltungsrat,
medizinische Fragen, Arbeitsmedizin

Benjamin Wolf
Verwaltungsrat, Austausch und Infos, Mid-Ager

Tanja Zaiser
Verwaltungsrat, Selbsthilfegruppe „Hämophilie 
Südwest /Baden-Württemberg“, Tipps & Tricks 
bei Gerinnungsstörungen
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hier

Von und für Menschen mit Hämophilie

Um Menschen mit Hämophilie und deren Familien zusam-
menzubringen, organisiert die IGH regelmäßig Veranstal-

tungen, Treff en und Ferienerlebnisse. So z.B. die 2-wöchige 
Erlebnisfreizeit am Werbellinsee für Kinder und Jugendliche, 
das Familien-Begegnungswochenende auf dem Jugendhof 
Finkenberg in Blankenheim, das Treff en der älteren/erwach-

senen Hämophilen (50+), Spritzkurse oder die Selbsthilfe-
Begegnungen für Familien 2x jährlich in Sachsen-Anhalt

und die Berliner Schiedsrichtergruppe.  Im Vordergrund 
stehen Erfahrungsaustausch und Vernetzung untereinander.

Veranstaltungen 2023

Save the Date: ab Januar wöchentliches (!) Bewegungstrai-
ning für Betroff ene mit Gerinnungsstörungen (Infos folgen).

24.-25.02.2023: „Save the Date“ in FFM für ein weiteres 
neues IGH-Format (Überraschung, Infos folgen)!

11.03.2023: IGH Mitgliederversammlung

22.07.2023 - 05.08.2023: Werbellinsee 2023 Kinder- und 
Jugenderlebnis als Integrationsfreizeit

15.09.2023 - 17.09.2023: Familienwochenende in 
Blankenheim/Eifel

https://www.igh.info/inhalte/termine-und-veranstaltungen.html

Rettungs- / Notfalldose | www.igh.info/notfall

Diese SOS Patientendose* kann im Notfall Leben retten. Sie 
sollte sichtbar an einer ausreichend gekennzeich-
neten Stelle platziert werden, damit sie schnell von 
Ersthelfern, Rettungskräften, 
Lehrern und Angehörigen 
gefunden wird. Hilfreich sind 
zusätzliche Aufkleber, z.B. 
am Kühlschrank, auf Türen, 
Tischen. In die Dose gehört auch eine Kopie des 

Notfallausweises und des aktuellen Medikamentenplanes.
Wir empfehlen einen Ausdruck mit unserem Notfallausweis-

Generator, den alle Menschen mit Hämophilie oder vWS, im-
mer bei sich tragen sollten. www.igh.info/notfall

NEU: Praktische Mappe zum Sammeln 

von Informationen

Die Mappe enthält eine Vielzahl an Infos und 
wird allen neuen und bestehenden Mitglie-
dern zugeschickt. So sind alle wichtigsten 
Facts immer gut gebündelt. 

Engagement & Termine der IGH

A U S D E N V E R B Ä N D E N

Projekt: Bewegungs- und Prophylaxetraining für Hämophile 

& vWS-Betroff ene. Start 1. Januar 2023 für IGH-Mitglieder

Menschen mit angeborenen Gerinnungsstörungen deutsch-
landweit eine fl ächendeckende, regelmäßige und leicht 
erreichbare Trainingsmöglichkeit bieten zu 
können, ist das Ziel der Kooperation 
der IGH mit der Rheuma-Liga. Das durch 
die IGH geförderte Angebot startet bundes-
weit für alle IGH-Mitglieder, die dann die vielseitigen, fl ächen-
deckenden Ressourcen der Rheuma-Liga nutzen können: 
Gymnastik, Funktionstraining und Nordic-Walking, Aqua-
Cycling und Aqua-Jogging, Bewegungs- & Prophylaxetraining 
durch geschulte Übungsleiter, Physio-, Ergo- und Sportthera-
peuten. Infos über die Geschäftsstelle.

 Ampel für Medikamente  

Welche Medikamente darf ich oder mein Kind mit 
Hämophilie/vWS eigentlich einnehmen? Welche 
beeinfl ussen die Blutgerinnung und können Neben-
wirkungen verursachen? Für einen raschen Überblick 
haben wir eine einfach zu lesende Liste im Verkehrs-
Ampelsystem erstellt. Im Zweifel jedoch immer die 
Ärzte im Hämophiliezentrum fragen.
www.igh.info/medikamentenliste

 Außerdem auf der Website der IGH: 

Videos zu Neuentwicklungen und alle 

Web-Seminare mit der IGH

Diese sind auf unserem YouTube-Kanal verfügbar und informie-
ren umfassend über die bestehenden und zu erwartenden 
Therapien: www.youtube.com/user/ighev

Neuaufl age des HAEM-O-MAT – Finde deine Sportart

In Zusammenarbeit mit IBS-Med. Wuppertal ist nun auch die 
erweiterte Neuaufl age des Onlinetools abrufbar. Diese inter-
netbasierte Entscheidungshilfe, mit der man in jedem Alter 
innerhalb von 5 Minuten zur geeigneten Sportart fi ndet, 
wurde mit dem Team um Prof. Hilberg neu aufgestellt und 
erweitert. Einfach mal reinschauen: www.haem-o-mat.de

Datenbank zu Hämophilie-Zentren

Hier werden neben den unter der GTH zertifi zierten Gerin-
nungszentren auch weitere Behandlungsmöglichkeiten und 
Praxen aufgeführt, um im Notfall Anlaufstellen fi nden zu 
können: www.ogy.de/zentrum
*Lieferung nur an IGH-Mitglieder

IGHALLO

Interessengemeinschaft
Hämophiler e.V.

IGHALLO

InteressengemeinschaftHämophiler e.V.
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E L E KT RO N I S C H E PAT I E N T E N A KT E

Fo
to

: ©
 iS

to
ck

ph
ot

o.
co

m
/v

la
dw

el
 

»In Deutschland haben Patienten 
die Datenhoheit«

Die elektronische Patientenakte kurz erklärt:
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E L E KT RO N I S C H E PAT I E N T E N A KT E

Text von Verena Fischer

Einfach immer und überall sämtliche Arztbefunde, Rönt-
genbilder oder den Impfpass auf einen Klick parat haben 
und mit Behandlern teilen können – das sind die Vortei-
le der elektronischen Patientenakte, welche alle gesetzli-
chen Krankenkassen ihren Versicherten bereits seit dem 
1. Januar 2021 kostenfrei zur Verfügung stellen. Seit die-
sem Jahr gibt es die ePA nun auch für Privatpatienten und 
es müssen ausnahmslos alle Ärzte dazu in der Lage sein, 
die elektronische Patientenakte nutzen und befüllen zu 
können. Wir haben Dirk Düvel, Inhaber der Wir-leben-
Apotheken sowie zweiter Vorsitzender des Verbands der 
Hämophilie Apotheken e.V. (VHA) und Torben Berning, 
Techniker bei den Wir-leben-Apotheken, gesprochen 
und gefragt, was Patienten jetzt wissen müssen, um das 
Angebot erfolgreich nutzen zu können.

Bitte erklären Sie einmal, was zu tun ist, wenn ich die 
ePA nutzen möchte?

Berning: Es ist so, dass es für jeden Patienten eine elek-
tronische Akte gibt, die zunächst einmal leer ist. Wenn 
Sie auf diese zugreifen und die ePA nutzen möchten, 
dann wenden Sie sich im ersten Schritt an Ihre Kranken-
kasse. Diese stellt Ihnen dann eine App zur Verfügung, 
über die Sie sich für die elektronische Patientenakte re-
gistrieren können. Dafür braucht es zum einen ein rela-
tiv modernes Smartphone. Außerdem benötigen Sie eine 
elektronische Gesundheitskarte und einen PIN, um die 
Gesundheitskarte zu aktivieren.

Dirk Düvel

Torben Berning

Was es braucht, um die elektronische Patientenakte (ePA) zu nutzen, 
welche Vorteile sich dadurch ergeben und wie Hämophilie-Erkrankte von 
dem Angebot profitieren, das erklären Dirk Düvel und Torben Berning 
von den „Wir-leben-Apotheken“ im Interview.

Und woher bekomme ich die elektronische 
Gesundheitskarte?

Düvel: Es handelt sich bei der elektronischen Gesund-
heitskarte im Grunde um Ihre Krankenkassenkarte. 
Wenn Sie allerdings seit Langem keine aktuelle Karte er-
halten haben, kann es sein, dass diese noch nicht mit 
einem sogenannten NFC-Chip ausgestattet ist. NFC steht 
für Nahfeldkommunikation und einen solchen Chip gibt 
es beispielsweise auch im elektronischen Personalaus-
weis. Es kann also sein, dass Ihnen zunächst eine aktuel-
le Krankenkassenkarte per Post geschickt werden muss, 
bevor Sie sich für die Patientenakte registrieren können. 
Ihre PIN erhalten Sie übrigens auch per Post.

Verstanden. Ich lade also die App meiner Krankenkasse 
über den App-Store runter, registriere mich mit Hilfe der 
Gesundheitskarte, gebe dann die PIN ein und anschlie-
ßend kann es losgehen?

Berning: Genau. Wenn Sie die App Ihrer Krankenkasse 
über den App-Store auf Ihr Handy geladen haben, hal-
ten Sie als nächstes die elektronische Gesundheitskarte 
auf Ihr Smartphone und die Daten werden automatisch 
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wer nicht. Mal angenommen, Sie sind bei einem Fach-
arzt und möchten beispielsweise Laborbefunde, die Ihr 
Hausarzt ermittelt hat, mit dem Facharzt teilen. Dann 
können Sie Ihrem Facharzt die Berechtigung gewähren, 
auf Ihre Patientenakte zuzugreifen und die Laborbefunde 
anzusehen. Das heißt aber nicht, dass der Facharzt auto-
matisch Zugriff auf alle Dokumente in Ihrer Akte hat. Es 
ist so, dass Sie individuell entscheiden können, welche 
Inhalte Sie freigeben möchten und welche nicht.

Wem kann ich alles Zugriff auf meine Daten gewähren?

Berning: Jedem, der Mitglied der sogenannten Gematik 
GmbH ist. Dazu gehören alle Ärzte, Zahnärzte, Kranken-
häuser und Apotheken. 

Welche Vorteile ergeben sich durch die ePA-Nutzung?

Düvel: -
de analog mitgegeben wurden. Wenn Sie beispielsweise 
beim Radiologen sind, um eine Röntgenaufnahme zu 
machen, dann bekommen Sie die Bilder mit nach Hau-
se, um diese Ihrem Hausarzt beim nächsten Besuch vor-
zuzeigen. In der Theorie mag das gut funktionieren, in 

müssen dann doppelt gemacht werden. Das lässt sich mit 
Hilfe der elektronischen Patientenakte vermeiden. Denn 
mit ihr haben Patienten alle Befunde immer beisammen 
und können diese jederzeit mit ihren Behandlern teilen. 
Auch das Gesundheitssystem wird dadurch entlastet. 
Denn Untersuchungen müssen nicht länger mehrfach 
gemacht werden, weil beispielsweise ein Röntgenbild im 
entscheidenden Moment fehlt.

E L E KT RO N I S C H E PAT I E N T E N A KT E

ausgelesen. Die meisten Mobiltelefone können das. Das 
Prinzip ist das Gleiche wie beim kontaktlosen Bezahlen. 
Dann geben Sie Ihre PIN ein, registrieren sich mit Ihren 
Benutzerdaten und danach haben Sie Zugriff auf die zu-
nächst leere Patientenakte. 

Kann ich die ePA auch nutzen, wenn ich kein modernes 
Handy habe?

Düvel: Im Moment leider noch nicht. Das wird sich in 
Zukunft aber ändern. Denn es sollen Gesundheitskioske 
aufgebaut werden, die Patienten die nötige Technik dafür 
zur Verfügung stellen. Bisher ist aber unklar, wann es so 
weit sein wird.

Wenn ich die ePA auf meinem Handy habe, wie stelle ich 
es nach der Registrierung an, dass sich meine Akte mit 
Dokumenten füllt?

Berning: Wenn Sie beispielsweise bei Ihrem Hausarzt 
sind, können Sie ihm Zugriff auf Ihre elektronische Pati-
entenakte geben und ihm so ermöglichen, Dokumente in 
Ihre Akte zu laden. Das können beispielsweise Laborbe-
funde sein, Ultraschallbilder, Arztbriefe oder alle weite-
ren Gesundheitsdaten, die der Praxis über Sie vorliegen. 
Sie können dann jederzeit darauf zugreifen und die Do-
kumente auch mit anderen Behandlern teilen. 

Wer hat alles Zugriff auf die Dokumente in meiner 
Patientenakte?

Berning: Erst einmal nur Sie. Sie allein können ent-
scheiden, wer welche Dokumente ansehen darf und 

Alles auf einen Klick 

Mit der elektronischen Patientenakte können 
Nutzer ihre Untersuchungsbefunde immer und 
überall dabei haben. Von Laborwerten über 
Röntgenbilder bis hin zu Arztbriefen –mit der ePa 
lassen sich Dokumente einfach dokumentieren 
und mit Fachärzten auf Wunsch teilen. Dadurch 
müssen medizinische Untersuchungen nicht 
doppelt durchgeführt werden und Mediziner 
wissen, welche Maßnahmen von Kollegen bereits 
umgesetzt wurden bzw. welche Arzneimittel ihre 
Patienten einnehmen. Was geteilt wird und mit 
wem, entscheiden Patienten selbst
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Aus Ihrer Sicht: Welche Vorteile sind für Hämophilie-
Patienten besonders relevant?

Düvel:
gionalen Hämophilie-Zentren betreut und haben gleich-
zeitig zu Hause noch weitere Behandler. Dazu gehören in 
der Regel ein Arzt, der die Hämostase-Therapie begleitet 
sowie ein Orthopäde, der Gelenkbeschwerden thera-
piert. Auch Schmerz-, Physio- oder Psychotherapeuten 
sind wichtige Säulen in der Hämophilie-Versorgung. 

kurz, was nachteilig für Patienten sein kann. Denn nur 
wenn beteiligte Ärzte wissen, welche Behandlungen ihre 
Kollegen bei dem jeweiligen Patienten durchgeführt ha-
ben oder welche Medikamente verschrieben wurden, 
können sie die eigene Therapie harmonisch auf das Ge-
samtbild abstimmen. Ein weiterer Aspekt sind Kur- und 
Reha-Aufhalte, die Hämophilie-Patienten unternehmen. 
Es kann dann sehr praktisch sein, sämtliche Gesund-
heitsdaten schnell und unkompliziert mit der 
Einrichtung teilen zu können. 

Kann ich eigentlich auch selber 
Dokumente in der ePA hochladen?

Berning: Das ist kein Problem. 
Wenn Sie aus der Vergangenheit 
noch Röntgenbilder, Arztbriefe 
oder andere Dokumente haben, 
können Sie diese einfach abfo-

und, wenn Sie möchten, mit Ih-
rem Arzt teilen.

In anderen Ländern gibt es elektroni-
sche Patientenakten schon viel länger, 
oder?

Berning: Das stimmt, vor allem Skandinavien hat hier 
eine Vorreiterfunktion. In Schweden gibt es die ePA bei-
spielsweise schon seit mehr als 20 und in Dänemark 
auch schon seit über 15 Jahren. Die frühere Regierung 
in Deutschland hat sich das sehr genau angeschaut und 
entschieden, dass wir das hier auch brauchen. Eigent-
lich sollte die ePA hierzulande dann schon vor zehn Jah-
ren über ein Telekom-Projekt eingeführt werden. Es gab 
aber immer wieder Hindernisse hinsichtlich des Daten-
schutzes. 

Unterscheidet sich die deutsche ePA von ihren skandina-
vischen Vorbildern?

Berning: Auf jeden Fall. Bei uns hat der Patient die Ho-
heit über sämtliche Daten in der Akte. In Skandinavi-
en kann man nur entscheiden, ob man die ePA haben ©
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möchte oder nicht. Hat man eine, haben sämtliche Ärzte 
automatisch vollen Zugriff auf alle Inhalte. In Deutsch-
land wird seit zehn Jahren darüber diskutiert, ob Patien-
ten allein entscheiden sollen, was gespeichert wird und 
was nicht und daraus ist nun ein sehr komplexes Spei-
chermedium entstanden, welches ermöglicht, dass man 
Vollzugriff, Teilzugriff oder auch nur für ganz bestimmte 
Dokumente Zugriff erteilen kann. Das hat den Vorteil, 
dass man frei entscheiden kann und den Nachteil, dass 
man selbst aktiv mehr tun muss. 

Kann es denn sinnvoll sein, bestimmte Inhalte quasi 
geheim zu halten?

Es ist natürlich sehr verständlich, dass Patienten man-
che Befunde nicht mit jedem teilen wollen. Nehmen wir 
mal an, es hat bei jemandem beispielsweise einen Sui-
zidversuch im Alter von 17 Jahren gegeben. Dann würde 
dieser in der skandinavischen Akte für immer einzu-

sehen bleiben. In Deutschland ist das anders. 
Man muss aber sagen, dass es für die Be-

handlung immer besser ist, wenn Ärz-
te möglichst alle Befunde einsehen 

können. 

Stichwort Datensicherheit. 
Besteht das Risiko, dass 
Unbefugte meine ePA 
anschauen?

Berning: Nein, das Risiko sehe 
ich nicht. Das Sicherheitskon-

zept ist sehr gut, auch weil die 
Daten nicht im Internet gespei-

chert werden. Es handelt sich bei 
der Telematik um eine ganz eigene 

Plattform. Auch der Mechanismus beim 
Einloggen ist komplex. Sie können das etwa 

mit Online-Banking vergleichen. Da gibt es ja auch eine 

gen Sie nicht nur Ihre Zugangsdaten, sondern noch Ihre 
PIN, Ihre Gesundheitskarte und Ihr Mobiltelefon. Nicht 
mal die Krankenkassen selbst dürfen einfach auf die 
ePA-Inhalte zugreifen. 

Wird die ePA in Zukunft noch weitere Funktionen 
erhalten?

Berning: Ja, die Patientenakte soll immer mehr erweitert 
werden. Beispielsweise kann es in Zukunft so sein, dass 
es eine Funktion geben wird, die, im Falle eines Unfalls, 
Notärzten Zugriff auf relevante Patientendaten ermög-
licht. Bei Hämophilie-Erkrankten sind diesbezüglich Ge-
rinnungsmedikationen sowie die Information über die 
Grunderkrankung von Bedeutung.
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Bayer 

Aus Erfahrung

in der Hämophilie A-Therapie

Ihr starker Partner

Heute können die meisten Betroffenen ein von der

Hämophilie weitgehend unbeschwertes Leben führen – 
etwas, das vor nicht allzu langer Zeit noch unvorstellbar war. 

Als forschendes Pharmaunternehmen sind wir stolz darauf, 
unseren Beitrag zu dieser wichtigen Entwicklung geleistet 

zu haben: mit Forschung, Innovation und Produkten, die 
stetig weiterentwickelt werden. 

Mit Engagement in allen Bereichen, die zu einer verlässlichen 

Versorgung und guten Lebensqualität beitragen. Und nicht 
zuletzt mit einer Vielzahl an Services, die den Alltag ein bisschen 
unbeschwerter machen. 

www.faktorviii.de 

Entdecken Sie mehr auf:



Information

Die DHG bietet alle wichtigen Informationen rund um 
die Erkrankung. Mitglieder erhalten regelmäßig unseren 
Newsletter sowie die zweimal jährlich erscheinenden 
Hämophilie-Blätter, in denen neben aktuellen Themen 
aus Forschung, Therapie und Sozialrecht über die Arbeit 
der DHG berichtet und auf Veranstaltungen hingewiesen 
wird. Besuchen Sie unsere Hompage unter: www.dhg.de

Beratung

Bei Fragen und Problemen können Sie sich jederzeit an 
uns wenden. Unsere Regionalvertreter bei Ihnen vor Ort, 
unser Vorstand, unser Ärztlicher Beirat und die Mitarbei-
ter in der Geschäftsstelle stehen Ihnen gerne mit Rat und 
Tat zur Seite.

Gemeinschaft

Wir organisieren in unseren Regionen und auch überre-
gional regelmäßig Veranstaltungen für unsere Mitglieder 
und die, die es noch werden wollen. Dadurch fördern 
wir eine starke Gemeinschaft, den Erfahrungsaustausch 
und die Vernetzung untereinander. Ob Kinderfreizei-
ten, Aktivitäten für Jugendliche und junge Erwachsene, 
Spritzkurse, Familienwochenenden, 50+-Veranstaltun-
gen, Konduktorinnen-Treffen oder Seminare für Wille-
brand-Patienten – für jeden ist etwas dabei. Als Mitglied 
des European Haemophilia Consortiums (EHC) und der 

World Federation of Hemophilia (WFH) ist die DHG auch 
international bestens vernetzt.
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V O R G E S T E L LT

Die Deutsche Hämophiliegesellschaft – DHG
Die DHG ist die größte bundesweite Interessenvertretung für Menschen mit 
Hämophilie, von-Willebrand-Syndrom und anderen Blutungskrankheiten.

A U S D E N V E R B Ä N D E N

Freizeiten für Kinder und Jugendliche, Familienwochenenden, 50+-Veranstaltungen und 
vieles mehr: Die DHG bietet ein breites Programm für alle Altersgruppen.

Wir brauchen auch Sie

Nur wenn eine große Zahl von Betroffenen hinter uns 
steht, können wir die Interessen der Blutungskranken 
gegenüber Politik, Krankenkassen und Pharmaindustrie 
glaubwürdig und effektiv vertreten.

Werden Sie Mitglied der DHG!

Auch suchen wir jederzeit neue Mitstreiter, die sich aktiv 
in die Arbeit der DHG einbringen möchten. Sei es in der 
Jugendvertretung, in der Regionalarbeit oder im Vorstand 
– wir freuen uns auf Sie!
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DHG-Bundesgeschäftsstelle

Neumann-Reichardt-Straße 34, 22041 Hamburg
Telefon (0 40) 6 72 29 70 | Telefax (0 40 ) 6 72 49 44
E-Mail: dhg@dhg.de | www.dhg.de

Nähere Informationen zu den einzelnen Veranstaltun-

page unter www.dhg.de/terminkalender, oder kontak-
tieren Sie einfach unsere Geschäftsstelle. THEMEN & TERMINE: 

Faktortherapie und 
Individualprophylaxe 
24. Januar 2023, 20.00 Uhr

Faktoren mit 
verlängerter Halbwertszeit 
6. Februar 2023, 20.00 Uhr

Antikörper-Behandlung
15. März 2023, 20.00 Uhr

Der Blick in die Zukunft? 
Gentherapie  
8. April 2023, 20.00 Uhr

Informationen & Anmeldung: 
susanne.zech@dhg.de

HÄMOPHILIE-THERAPIE
heute, morgen 
& übermorgen

Glücklicherweise haben wir heutzutage eine große Auswahl an Behandlungs-
möglichkeiten der Hämophilie. Und noch mehr Möglichkeiten sind bereits in der 
Forschung oder in Studien. Je nach Lebenssituation, Gesundheitszustand, Ve-
nenverhältnissen oder persönlichen Vorlieben kann die Lebensqualität durch 
die passende Prophylaxe noch weiter verbessert werden. 

Wir möchten Ihnen die volle Bandbreite der Behandlungsmöglichkeiten aufzei-
gen und Sie über Hintergründe, Vor- und Nachteile informieren, damit Sie sich 
gemeinsam mit Ihrem Behandler für die zu Ihnen passende Therapie entschei-
den können. Auch für Fragen und Erfahrungsaustausch rund um das Thema 
Therapiemöglichkeiten ist unsere Online-Seminar-Reihe eine gute Gelegenheit.

ONLINE-
SEMINAR
TERMIN: 
1. März 2023, 18.00 Uhr

Kontakt & Anmeldung: susanne.zech@dhg.de

SCHULE & 
KINDERGARTEN
MIT GERINNUNGSSTÖRUNG
Unwissenheit sorgt für Ängste. Ihr Kind mit Gerinnungsstörung beginnt den Kin-
dergarten oder die Schule bzw. hat einen Lehrerwechsel. Von seiner Krankheit hat 
dort noch niemand etwas gehört. Oder wenn, dann nur in Verbindung mit besorg-
niserregenden Folgen. 

Die Betreuer möchten nichts falsch machen? Fragen sich, wie sie bei Verletzungen 
reagieren müssen? Ob sich ein Kind mit Blutungsneigung in die Gruppe und ge-
plante Aktivitäten integrieren lässt?

Dieses Seminar richtet sich an Erzieher, Lehrer und Betreuungskräfte, die ein Kind 
mit Gerinnungsstörung in ihrer Obhut haben. Wir möchten sie mit wichtigen Infor-
mationen und Tipps in ihrem Berufsalltag unterstützen und stärken.

Flyer zur Weitergabe an Ihre Betreuungskräfte erhalten Sie bei Bedarf über  
unsere Geschäftsstelle. 

Terminkalender der DHG:

Unsere Veranstaltungen sind offen für jeden. Wir freuen 
uns immer über neue Gesichter!

03.12.2022: Regionaltagung Thüringen, Erfurt

03.12.2022: Adventskegeln, Hamburg

24.01.2023: Online-Reihe: Faktortherapie und 
Individualprophylaxe

06.02.2023:  Online-Reihe: Faktoren mit verlängerter 
Halbwertszeit

01.03.2023:

15.03.2023:

25.03.2023:
wig-Holstein, Hamburg

18.04.2023: Online-Reihe: Der Blick in die Zukunft? 
Gentherapie

24.-25.06.2023:
Tübingen

14.-16.07.2023: Wochenende für Familien, Althütte

29.7.-06.08.2023:

25.-27.08.2023:

20.-22.10.2023: Eltern-Kind-Wochenende, Heubach 

A U S D E N V E R B Ä N D E N
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Für viele Hämophilie-Erkrankte sind Schmerzen 

ein täglicher Begleiter. Um diese zu lindern, 

gibt es wirksame Medikamente. Alternativ oder 
ergänzend können auch sanfte Methoden für 

Linderung sorgen. Ein paar bewährte Verfahren 

aus der Hausapotheke werden nachfolgend 

vorgestellt:

Tipps gegen Schmerzen aus 
der „Hausapotheke“

Hämophilie und Schmerz   Teil 3

Quark, das Allroundtalent

Er enthält Milchsäurebakterien, 10-20 Prozent Eiweiß (davon 80 Prozent Kasein und 20 Prozent Molkenproteine) 

Fett, Mineralstoffe (Kalium, Phosphor, Natrium, Vit. A, B1, B2, B3) und ist ein echter Alleskönner.

Eine Auflage mit Quark wirkt – insbesondere durch das enthaltene Kasein – entzündungshemmend, abschwellend, 
schmerzlindernd sowie kühlend und kann dabei helfen, Schwellungen, Prellungen und Rötungen sowie akute Gelenk-
schmerzen zu vertreiben. Oft schon nach wenigen Anwendungstagen. Wie das funktioniert? Milchsäure und Eiweiß 
entziehen dem Gewebe Wasser, wodurch die Hautdurchblutung angeregt wird. Die Milchsäurebakterien leiten die Ent-
zündungsstoffe (Bakterien, Viren, Toxine) ab und die feuchte Kälte hat einen abschwellenden und schmerzlindernden 
Effekt. Die kühlende Wirkung entsteht vor allen Dingen durch die Verdunstung der im Quark enthaltenen Flüssigkeit. 

 Das braucht man dafür: 

• Magerquark – am besten Bio-Qualität, ca. 18 °C (2-3 Stunden vorher aus dem Kühlschrank nehmen!)  
 Der Quark darf nicht zu kalt sein, da es sonst zu Gefäßkrämpfen kommen kann 
• sauberes Geschirrtuch, Kompresse oder Küchenpapier  
• Messer oder Löffel 
• Unterlage/ Nässeschutz (Quark fängt an zu tropfen)

 Und so geht’s: 

Den Quark in einer etwa 0,5 cm dicken Schicht auf das Tuch streichen, das Tuch einschlagen und als Kompresse für ca. 
15 Minuten auf das Gelenk legen. Bei starken Entzündungen können auch bis zu 3 Auflagen direkt nacheinander ge-
macht werden. Nach der Anwendung gehört der Quark in die Mülltonne! ACHTUNG: nicht auf offene Stellen bringen!

AUFLAGEN UND WICKEL
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S C H M E RZ

Menschen und Schmerzen sind unterschiedlich 

und nicht alle Hausmittel sind für jeden 
geeignet. Insbesondere bei Hämophilie 

empfi ehlt es sich, den Arzt oder Apotheker vor 

der Anwendung zu fragen.

Schmerzen entzündeter Gelenke 
mit Kohlwickeln lindern

Kohl enthält neben Magnesium, Calcium, 

Kalium und Folsäure bestimmte 

Pfl anzenstoff e, sogenannte Flavonoide 

und Senfglycoside, die entzündungs-

hemmend und durchblutungs-

fördernd wirken, weshalb Kohl-

wickel bei allen entzündlichen 

Gelenkerkrankungen Linderung 

bringen können.

Er fördert den Abbau von Gift- und Entzündungsstoff en 
und gibt gleichzeitig seine wertvollen Inhaltsstoff e ab. 
Es kommt zur entzündungshemmenden, abschwellen-
den und schmerzlindernden Wirkung.

 Das braucht man dafür: 

• 1 Wirsing (bei geschlossenen Wunden) 
• Flasche oder Nudelholz (nicht aus Holz, damit 
 dieses nicht den Saft aufsaugt) und ein Kunststoff -
 brett
• Stoff tuch

 Und so geht’s: 

Zunächst die äußeren Blätter (hier sind vermehrt die 
schmerzstillenden Substanzen enthalten) waschen und 
trocknen, vorsichtig abbrechen und den harten Strunk 
in der Mitte herausschneiden. Anschließend die Blätter 
plattwalzen, bis Saft austritt. Die gewalzten Blätter 
dachziegelartig übereinanderlappend locker auf das 
schmerzende Gelenk legen, mit einem Tuch abdecken 
und einer Binde fi xieren. Der Kohlsaft sollte bis zu 12 
Stunden einziehen, am besten über Nacht.

Ein bis zweimal täglich anwenden. Eventuell kommt 
es anfangs zu einer Verstärkung der Schmerzen, die im 
Normalfall rasch nachlassen. Sollten sie länger als 10 
bis 15 Minuten anhalten, muss der Wickel umgehend 
entfernt werden.

Nach dem Abnehmen der mittlerweile braunen Kohl-
blätter die Haut am besten mit warmen Essigwasser 
abspülen. Der Geruch des ganzen Prozederes ist nicht 
unbedingt angenehm, aber es kann sehr hilfreich sein.

VORSICHT: Nicht bei Schilddrüsenerkrankungen 

anwenden!

Stumpfe Verletzungen mit Arnika behandeln

Die Heilpfl anze Arnika wirkt schmerzstillend und ent-

zündungshemmend, fördert die Wundheilung und kann 

bei Quetschungen, Zerrungen und Blutergüssen an der 

betroff enen Stelle angewendet werden.

 Das braucht man dafür: 

• 4 TL Arnika-Blüten (aus der Apotheke)
• 250 ml heißes Wasser
• Leintuch

 Und so geht’s: 

Die Blüten in eine Schüssel geben, das heiße Wasser 
darüber geben und zehn Minuten bedeckt ziehen las-
sen. Dann alles durch ein Sieb abgießen. Für kühlende 
Arnika-Umschläge (wird häufi g bei akuten Beschwer-
den eingesetzt) das Leintuch mit dem abgekühlten (!) 
Abguss tränken und einmal täglich für zwei Stunden 
einwirken lassen (dabei das Tuch immer wieder neu 
eintauchen, weil der Umschlag sonst zu warm wird.)

Für einen wärmenden Umschlag (hilft in der Regel vor 
allem bei chronischen Schmerzen) das Leintuch mit 
warmem Abguss tränken und für 30 Minuten auf die 
betroff ene Stelle legen. Warme Arnika-Umschläge kön-
nen drei- bis viermal am Tag wiederholt werden. 

TIPP: Arnika steht unter Naturschutz und ist daher 
relativ teuer. Da es gerade bei 
stumpfen Verletzungen schnell 
gehen muss, empfi ehlt es 
sich, Fertigarzneimittel 
zu verwenden. So z.B. 
Arnika-Tinktur, Wund-
tücher, Globuli oder Gelee 
und später Arnikasalbe zur 
Unterstützung des Heilungsprozesses. 

Je stärker der Schmerz, umso 
kühler darf es sein: Hierfür 
Arnika Gelee im Kühl-
schrank aufbewahren!

AUFLAGEN UND WICKEL: AUFLAGEN UND WICKEL:
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Anthroposophisches Heilpflanzen-Öl 
zum Einreiben

Mandragora Salbe bei schmerzhaften degenera-
tiven und entzündlichen Gelenkerkrankungen

Das anthroposophische Arzneimittel „Aconit Öl“ enthält 

eine ausgewogene Komposition aus den potenzierten 

Heilpfl anzen Eisenhut (Aconitum napellus), Kampfer 

und Lavendel. Der wohltuende Duft des Lavendels 

entkrampft und entspannt. 

Eisenhut, eine normalerweise auf das Nervensystem 
hochgiftig wirkende Pfl anze, wird in potenzierter Form 
verwendet, um Muskelschmerzen und Neuralgien zu 
mildern. Das echte Kampfer regt die lokale Durchblu-
tung an und wirkt schmerzlindernd bei Verspannungen, 
entzündlichen Gelenkerkrankungen und Nervenschmerzen.

  Hinweise zur Anwendung: 

Vor der Anwendung des Öls empfi ehlt sich ebenfalls 
die Rücksprache mit Arzt und/oder Apotheker.

ACHTUNG: Im entzündlichen Stadium sowie wenn Be-
rührungen schmerzhaft sind, sollte das Aconit Öl nicht 
einmassiert werden. Besser sind hier Kohl- oder Quark-
Aufl agen. 
Aconit-Öl kann auch als Ölaufl age angewendet wer-
den. Diese ist jedoch eher bei Verspannungen z.B. im 
Schulter-Nacken-Bereich angezeigt. Hierzu ein etwa 
handtellergroßes, doppelt gefaltetes Leintuch mit 
dem Öl tränken und in einem kleinen verschließbaren 
Gefrierbeutel zwischen zwei befüllte Wärmfl aschen 
legen. Diese dadurch angewärmte Öl-Aufl age kann, auf 
verspannte Schultern oder in den Nacken gelegt, Span-
nungskopfschmerzen lindern.

Bei Mandragora Salbe handelt es sich um ein anthro-

posophisches Arzneimittel, das bei subakuten rheuma-

tischen Erkrankungen eingesetzt wird. Die Basis der 

Salbe bildet ein potenzierter Auszug aus der Heilpfl an-

ze Mandragora offi  cinarum, auch Alraune, Dollwurz 

oder Zauberwurzel genannt. 

Gemäß der anthroposophischen Menschen- und Natur-
kenntnis wird die Salbe genutzt, um den Aufbaustoff -
wechsel bei schmerzhaften, degenerativen und chro-
nisch-entzündlichen Erkrankungen des Bewegungsor-
ganismus anzuregen. Dazu gehören Gelenkentzündung 
(Arthritis), verformende Arthrose (Arthrosis deformans), 
subakuter Muskel- und Gelenkrheumatismus. Die Salbe 
ist in der Apotheke erhältlich. 

 Hinweis zur Anwendung: 

Auch wenn es sich bei der Mandragora 
Salbe um ein freiverkäufl iches 
Produkt handelt, empfi ehlt es 
sich, vor der Anwendung 
Rücksprache mit dem Arzt 
und/oder Apotheker zu 
halten.
Insbesondere die Behandlung 
chronischer Erkrankungen erfordert 
eine Rücksprache mit dem Arzt.

Moorsalbe gegen Muskelschmerzen

Wie der Name schon vermuten lässt, enthält Moorsalbe natürliche Stoff e aus dem Moor – und zwar aus der obersten 

Schicht, dem Torf. Dieser ist nicht nur reich an Mineralien, sondern enthält auch heilsame Pfl anzenstoff e.

Die meisten Moorsalben haben einen wärmenden Eff ekt, welcher die Muskulatur entspannt. Gleichzeitig wird der Salbe 
schmerzlindernde und entzündungshemmende Wirkung nachgesagt. Hämophiliepatienten sollten sich in der Apothe-
ke hinsichtlich der Anwendung bei Gerinnungsstörungen beraten lassen.

 Und so geht’s: 

Schmerzende Stellen, z. B. das Knie, mit Moorsalbe einreiben. Die Anwendung kann mehrmals täglich wiederholt 
werden. (Quelle: vgl.www-active-a.de)

LINDERNDE SALBEN UND ÖLE:

LINDERNDE SALBEN UND ÖLE:LINDERNDE SALBEN UND ÖLE:
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Seit über 100 Jahren arbeitet Grifols daran, die  
Gesundheit und das  Wohlergehen von Menschen  
weltweit zu verbessern.

Unser Antrieb ist die Leidenschaft, Patienten  
durch die Entwicklung neuer Plasmatherapien  
und neuer Methoden zur Plasmagewinnung  
und -herstellung zu behandeln. 

Weitere Informationen über  
Grifols auf www.grifols.com

LEIDENSCHAFT  
FÜR PATIENTEN 
MIT HÄMOPHILIE
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Als Steff en Hartwig acht Jahre alt war, wirkten die blutungsbremsenden 

Faktorpräparate plötzlich nicht mehr. Die Diagnose: Hemmkörper-
Entwicklung – was bedeutet, dass das Immunsystem Antikörper gegen den 

therapeutischen Gerinnungsfaktor ausbildet und diesen abbaut, bevor er 

wirken kann. Wie eine Immuntherapie die Hemmkörper-Entwicklung heilen 

konnte und welche Bedeutung Schmerzen im Leben von Hartwig spielen.

im Krankenhaus als 
in der Schule“

S C H M E RZ

I N F O

Hemmkörperentwicklung

Hemmkörper treten am häufi gs-
ten bei Menschen mit schwerer 
Hämophilie A auf. Deren Risiko, im 
Laufe des Lebens Hemmkörper zu 
entwickeln, beträgt etwa 25 bis 
40 Prozent im Vergleich zu Men-
schen mit moderater oder leichter 
Hämophilie A, die ein Risiko von 
etwa fünf bis 15 Prozent haben. 
Bei Patienten mit Hämophilie B 
liegt das Risiko einer Hemmkör-
perentwicklung bei etwa ein bis 
fünf Prozent und wird häufi ger 
bei Patienten mit einer schweren 
Form dieser Gerinnungsstörung 
beobachtet (neun bis 23 Prozent). 
Betroff ene neigen zu stärkeren 
und vor allem spontanen Blu-
tungen, die lebensbedrohlich 
sein können. Es ist entscheidend, 
Hemmkörper frühzeitig zu erken-
nen, um eine adäquate Behand-
lung einzuleiten.

 https://www.cme-kurs.de/kurse/
 hemmkoerper-bei- haemophilie-
 a-und-b/ 

ERFAHRUNGSBERICHT:
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Text von Verena Fischer

Alles begann, als Steffen Hartwigs 
Eltern bei ihrem sechs Monate alten 
Säugling plötzlich eine Blutung in der 
Brust entdeckten. Es war 1986, die Fa-
milie lebte in Ostberlin, damals noch 
in der DDR. Die Klinikärzte stellten die 
Diagnose „mittelschwere Hämophilie 
B“ und leiteten eine Behandlung mit 
Faktorpräparaten ein. Zwei Jahre spä-
ter zog die Familie nach Westberlin, 
fand eine neue Kinderärztin und es 
stellte sich heraus, dass es sich viel-
mehr um eine schwere Hämophilie B 
handelte. 

Steffen Hartwig kam mit der The-
rapie sehr gut zurecht und auch in 
der Schule lief alles problemlos, bis 
sich – bei dem damals Achtjährigen 
– plötzlich erneut starke Blutun-
gen einstellten. Schnell stand fest: 
Es hatten sich Hemmkörper gebil-
det und die Faktorpräparate wirk-
ten nicht mehr. „Ich habe daraufhin 
mehrere Wochen im Krankenhaus 
verbracht“, erinnert sich Hartwig, 
„erhielt hochdosierte Faktorpräpara-
te und gleichzeitig Immuntoleranz-
induktionen.“ Bei den Immuntole-
ranzinduktionen (ITI) werden Gerin-
nungsfaktoren in hohen Dosen ver-
abreicht, mit der Absicht, dass sich 
der Körper an diese gewöhnt, statt 
Antikörper dagegen zu bilden.

Die ITI-Behandlungen erzielten nur 
kurzfristige Erfolge und es kam im-
mer wieder zu Hemmkörper-Ent-
wicklungen sowie dazu, dass Hart-
wig für längere Zeit der Schule fern- 
und stattdessen in der Klinik bleiben 
musste. Auch Gelenkbeschwerden 
stellten sich ein. „Durch die Einblu-
tungen hatte ich starke Knieschmer-

mend schwer.“ Wegen der Versäum-
nisse wiederholte er die sechste 
Klasse und wechselte letztendlich 

sogar vom Gymnasium auf die Real-
schule – für den eher schüchternen 
Jungen keine Leichtigkeit, da er sich 
immer wieder in einem neuen Um-

Um den Schüler vor Situationen zu 
schützen, die eine Blutung verur-
sachen könnten und auch wegen 
der Kniebeschwerden befreite die 
Kinderärztin Hartwig vom Sportun-
terricht. „Ich musste während der 
Sportstunden auf der Bank sitzen 
und zugucken“, erzählt er. „Einmal 
wurde ich von einem Ball getroffen, 
woraufhin es zu einer starken Blu-
tung kam“, erinnert er sich. Seitdem 
sei er komplett aus dem Sportun-
terricht „verbannt“ worden. „Zum 
Glück hat mir mein Vater einen 
Computer geschenkt, als ich fünf 
Jahre alt war“, erzählt er. „Daraus hat 
sich schnell ein Hobby entwickelt.“ 
Scherzend fügt er hinzu: „Ich war 
schon immer eher der einsame Nerd 
vor dem Computer.“ 

Kaum den Schulabschluss in der 
Hand, begann Steffen Hartwig sei-
ne Ausbildung zum Fachinforma-
tiker. „Das war für mich gar keine 
Frage“, erzählt er. „Denn Computer 
sind einfach meine Leidenschaft.“ 
Die Ausbildung verlief erfolgreich, 
doch wegen der Hemmkörper 
musste der Auszubildende vier-
mal operiert werden. „Ich hatte ein 
Kompartmentsyndrom, bei dem es 
zu Einblutungen in die Muskulatur 
kommt“, erklärt er. „Bei mir war der 
linke Unterschenkel betroffen, was 
starke Schmerzen verursacht hat.“ 
Um diese in den Griff zu bekom-
men, setzte Hartwig Medikamente 
ein oder kühlte betroffene Gelenke 
sowie Muskeln.

Mit 24 Jahren kommt es zu einem 
entscheidenden Wendepunkt im Le-
ben des IT-Spezialisten: Zur Behand-

lung der Hemmkörper-Entwicklung 

ximab-Therapie, ein Arzneimittel, 
das vor allem aus der Krebsbehand-
lung bekannt ist. Bei der Thera-
pie der Hemmkörper-Entwicklung 
handelt es sich um eine sogenannte 
„Off-Label“-Nutzung, was bedeutet, 
dass der Wirkstoff für den Einsatz 
keine Zulassung hat. „Ich habe so-
fort zugestimmt, denn was hatte ich 
zu verlieren…“, kommentiert Steffen 
Hartwig.

Tatsächlich lässt sich die uner-
wünschte Immunreaktion mit einer 
einmaligen Gabe heilen: „Seitdem 
hat mein Immunsystem keine An-
tikörper mehr gegen die Faktor-IX-
Präparate ausgebildet“, bestätigt 
Hartwig. Nebenwirkungen habe es 
keine gegeben. Lediglich Hitzewal-
lungen seien nach der Behandlung 
aufgetreten. Seit Oktober 2016 er-
hält Hartwig zudem ein sogenanntes 
Extended-Half-Life-Faktorpräparat, 
das nur einmal pro Woche gespritzt 
werden muss. „Im Vergleich zu den 
zuvor täglichen Spritzen ist das eine 
große Erleichterung“, berichtet er.

einer Knieersatz-Prothesen-Ope-
ration in einer Reha-Klinik. „Ich 
hatte nach längerem Gehen immer 
starke Gelenkschmerzen und hoffe, 
dass ich nach der Reha weitestge-
hend schmerzfrei sein werde.“ Eine 
Schmerztherapie habe Hartwig noch 
nie gemacht. „Das gab es früher 
nicht und ich habe gelernt, selber 
mit den Beschwerden umzugehen.“

Krankheitstage erschweren 

die Schullaufbahn

Knie-OP und Reha

Immuntherapie stoppt 

Hemmkörper-Bildung

Schmerzende Gelen-
ke zu kühlen, bringt 
Linderung und kann 
Blutungen entge-
genwirken. Tipp: Das 
Eispad in ein Hand-
tuch wickeln, um die 
Haut zu schützen.
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Gastbeitrag von Julia Ballmann und Michael Ewers

Für die Beobachtung der Erkrankung oder die Durch-
führung von Therapien müssen sich Betroffene 
schrittweise Kenntnisse und Techniken aneignen, die 
einen mehr oder weniger umfangreichen Bedarf an 
Information, Beratung und Anleitung (Edukation) er-
fordern. Hierzulande wird noch oft übersehen, dass 

-
antwortung einnehmen können. 

den Hämophilie-Zentren und haben einen Einblick 
in den Alltag der von der Krankheit Betroffenen. Sie 
können sie daher aktiv unterstützen und sie bei ihrem 
Leben mit der Erkrankung kontinuierlich begleiten. 
Dafür benötigen sie eine gute Ausbildung, fundierte 
Kenntnisse über die Erkrankung, deren Diagnose und 
Therapie sowie mit der Erkrankung einhergehende 
Probleme und nicht zuletzt tragfähige edukative Kon-
zepte und Strategien. 
Vor diesem Hintergrund wurde am Institut für Ge-

-
versitätsmedizin Berlin eine Literaturstudie zu folgen-
den Fragen durchgeführt:
 
 1. Welchen Bedarf an Information, Beratung und An-
leitung haben Menschen mit Hämophilie oder ande-
ren Blutgerinnungsstörungen und ihre Angehörigen?

 
2.
Aufgaben international wahr, welche Strategien wen-
den sie an und auf welche Konzepte greifen sie zu-
rück?
 
Aus Deutschland liegen keine wissenschaftlichen In-
formationen zu diesem Thema vor, weshalb nur eng-
lischsprachige Literatur berücksichtigt wurde. Aus ei-
ner großen Zahl an Publikationen wurden 25 einschlä-
gige Studien ausgewählt und analysiert. 
Das Ergebnis ist in englischer Sprache veröffentlicht, 
die Zusammenfassung steht hier zur Verfügung:  
https://doi.org/10.1111/hae.14629

C H A R I T É R E V I E W

Bedarf und Anlässe

Menschen mit Hämophilie und deren Angehörige müssen 
früh lernen, das Leben mit der Erkrankung selbst zu steuern 
und deren Auswirkungen auf ihren Alltag gut zu kontrollieren. 
Eine wichtige Rolle spielen dabei auch speziell ausgebildete 

 Edukation für Menschen mit 
 Hämophilie und ihre Angehörigen – 

Nur wenige Studien beschäftigen sich damit, worin der 
edukative Bedarf von Menschen mit Hämophilie und 
ihren Angehörigen besteht oder damit, wie dieser von 

 
-

vation zur aktiven Mitwirkung an der Therapie. Hin-
-

kation partizipativ und langfristig angelegt sein sollte,
um dem Bedarf entsprechen zu können. Betont wird 
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W I S S E N

Edukation (lat. educare; auf-, 
erziehen) kann Erziehung oder Bil-
dung bedeuten. Zugleich steht der 
Begriff  für Maßnahmen der Wissens-
vermittlung (Information), der Prob-
lemlösung (Beratung) und der För-
derung von Fähigkeiten und Fertig-
keiten (Anleitung). Unter Patienten-
edukation versteht man vielfältige 
und gezielte psychologische sowie 
pädagogische Maßnahmen, die Pati-
enten und deren Angehörige bei der 
Krankheitsbewältigung unterstützen 
sollen. Kompetenzen der Patienten 
sollen gestärkt und das Verstehen 
von Therapiemaßnahmen verstärkt 
werden. Ziel ist es, den Gesundheits-
zustand und die Lebensqualität zu 
erhalten und/oder zu verbessern.
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I N F O

Einige der in der Literatur thematisierten Anlässe für 
eine pfl egerische Edukation sind hier aufgelistet: 

Vor der Geburt: 

• Schwangerschaftsberatung 
• genetische Beratung
• Schwangerschaftskomplikationen

Kleinkindalter (0-3):

• Angehörige befähigen, Infusionen zu geben 
• Blutungszeichen zu erkennen 
• psychosoziale Unterstützung
• Überbehütung vermeiden

Sich selbst infundieren (9-11):

• Verantwortung übernehmen
• Selbstwirksamkeit erleben
• psychosoziale Aspekte („normal sein wollen“)

Pubertät (12-17): 

• Gemeinsame Therapieentscheidungen fördern 
• Gefühl der Sicherheit

Zu speziellen Zeitpunkten:

• Behandlung bei Inhibitoren (Hemmkörpern)
• Gewichtsmanagement

Strategien und Konzepte

Fazit und Ausblick

sen oder informieren über Komplikationen bei der 
Behandlung und über Fortschritte in Diagnostik und 
Therapie (oft mit Hilfe von Printmaterialien). Tre-
ten individuelle Probleme im Versorgungsalltag auf, 

sie Patienten und Angehörigen beratend zur Seite. 
Aber auch wenn es um Probleme mit der Therapie

oder das Schmerzmanagement geht, sind sie einge-
bunden. Zuweilen organisieren sie auch gegenseitige 
Unterstützungsangebote (Selbsthilfe). Schließlich lei-
ten sie Patienten und Angehörige an, Erste Hilfe-Maß-
nahmen oder Therapien eigenständig durchzuführen. 
Dies kann sowohl in Individual- wie auch Gruppen-
schulungen analog oder virtuell erfolgen. 
All diese anspruchsvollen Aufgaben werden oft noch 
intuitiv und basierend auf Erfahrungen aus dem Ver-

gründete Konzepte oder wissenschaftlich überprüfte 
Programme wird in der Literatur kaum berichtet. Eher 
in Ausnahmefällen wurden edukative Angebote syste-
matisch eingeführt und auf ihre Wirkungen hin über-
prüft, so im Fall eines Online-Schulungsprogramms 
für die Heimselbstbehandlung in den Niederlanden.

für Menschen mit Blutgerinnungsstörungen und ihre 
Angehörigen ist international durch eine hohe Exper-
tise und Eigenständigkeit gekennzeichnet. Dadurch 
leisten sie einen aktiven Beitrag zur Förderung des 
Selbstmanagements, der Autonomie und der Gesund-
heit der betroffenen Personen. Zuweilen nehmen sie 
dabei selbst Aufgaben wahr, die hierzulande noch Ärz-
tinnen und Ärzten vorbehalten sind. Allerdings zeigt 

fähigen konzeptionellen Grundlage für diese edukati-
ven Aufgaben fehlt, ebenso an einer systematischen 
Bedarfs- und Wirkungsanalyse. Dem muss durch 

in diesem Bereich geleisteten Arbeit die notwendige 
Anerkennung und Würdigung verschaffen zu können.

zudem, dass sich der Informations-, Beratungs- und 
Anleitungsbedarf im Lauf des Lebens verändert. Da-
bei gibt es immer wieder konkrete Anlässe, bei denen 
besonderer Unterstützungsbedarf besteht. So z.B., 
wenn Eltern erstmalig zur Durchführung der Infusi-
onstherapie angeleitet und damit zu „Therapeuten“ 
ihres Kindes werden oder aber wenn die Kinder diese 
Aufgabe später eigenständig übernehmen.

Pfl egefachpersonen leisten einen wichtigen und nicht wegzudenkenden Beitrag, 
wenn es um die Unterstützung von Patienten und Angehörigen geht.
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Bleiben Sie Bestimmer! 

Informationen von Expert:innen 

Verzeichnis der Hämophiliezentren  
in Deutschland

Downloads, Videos, Antworten auf 
häufige Fragen 

+

+

+

Mit www.haemophilie-therapie.de wird Ihr Weg  
zur individuellen Therapie noch einfacher:

Ihr Infoportal zur  
individuellen Hämophilietherapie

www.haemophilie-therapie.de 

www.haemophilie-therapie.de

Jetzt auch auf Facebook:
www.facebook.com/haemophilietherapie
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In ihrer Literatur-Analyse haben Michael Ewers und Julia 

Ballmann strukturelle Schwachstellen off engelegt und Fra-

gen aufgeworfen, die nachfolgend beantwortet werden: 

Ihrer Analyse zufolge gibt es viel Verbesserungsbedarf im Bereich 
„Edukation für Hämophilie-Patienten“. Wie geht es weiter?

Ewers: In der Forschung geht es erstmal nicht weiter. Wir 
hatten einen Forschungsantrag gestellt, um die Rolle 
von Pfl egefachpersonen genauer untersuchen und ein 
standardisiertes Konzept für die Begleitung von Eltern/
Kindern erstellen zu können, aber leider ist dieser abge-
lehnt worden.

Was wäre aus Ihrer Sicht erforderlich, um die Edukation zu 
verbessern?

Ballmann: Ich denke, dass es helfen würde, wenn es auch in 
diesem Bereich mehr studierte Pfl egekräfte gäbe, etwa um 
die erforderlichen Edukationen evidenzbasiert durchführen 
zu können. 
Ewers: Deutschland ist das einzige Land in Europa, das im-
mer noch auf die berufl iche Ausbildung setzt, obwohl die 
Anforderungen in diesem Feld seit vielen Jahren steigen. 
Seit den 1990er Jahren fordern wir, dass zumindest ein ge-
wisser Anteil der Pfl egefachpersonen eine hochschulische 
Qualifi kation haben sollte. 

Inzwischen gibt es ja auch einen Studiengang Pfl ege…

Ja, die Charité hat vor zwei Jahren einen Bachelorstudien-
gang „Pfl ege“ eingeführt. Von der Situation, dass wir auf 
jeder hämostaseologischen Station ein oder zwei Pfl ege-
fachkräfte haben, die wissenschaftliche Literatur lesen, 
relevante Quellen zusammensuchen, auswerten und die 
Informationen für das Team aufbereiten, sind wir aber 
noch weit entfernt. Und kleinere Bereiche, wie beispiels-
weise die Hämostaseologie fallen da leider oft hinten 
runter.

Nun ist die Patientengruppe klein und die Herstellerfi rmen der 
Faktorpräparate haben das mit den Hämophilie-Nurses über-
nommen...

Nachgefragt: In einer der nächsten Ausgaben sprechen 
wir mit Gesine Nugel, examinierte Krankenschwester und 
Leitung Patientenservice Hämophilie, MTS Meditel Service 
GmbH über das Thema Pfl egefachkräfte in der Hämophilie.

 INTERVIEW 

mit Univ.-Prof. Dr. Michael Ewers MPH und Julia Ballmann, M.A. – 
beide Charité-Universitätsmedizin Berlin, Institut für Gesundheits- 

Wie geht es jetzt weiter?

Ewers: Ich würde mir wünschen, dass die Hochschulen 
mehr Verantwortung für die Aus- und Weiterbildung der 
Pfl ege übernehmen - auch für Felder wie die Hämophilie-
Versorgung. Ich fi nde es problematisch, wenn private Firmen 
die englischsprachige Bezeichnung „Nurse“ übernehmen, 
aber nicht den internationalen Standards folgen. In den 
USA hat eine „Hämophilie-Nurse“ mindestens einen Stu-
dienabschluss sowie viele Jahre Praxis. Pfl egfachpersonen 
in Deutschland verfügen zwar über ein breites Erfahrungs-
wissen, aber die Qualifi zierung ist nicht international an-
schlussfähig.  Es gibt andere Patientengruppen in ähnlich 
komplexen Versorgungssituationen und eine Spezialisierung 
insgesamt für diese Gruppen wäre möglich. 
Ballmann: Die Weiterbildung wird in Deutschland von Ärzten 
organsiert und begleitet. Der medizinische Teil sicher auf 
hohem Niveau, aber das pfl egewissenschaftliche und pfl ege-
pädagogische Fundament fehlt.

Eigentlich müsste das Ganze politisch geregelt werden, oder?

Ewers:  Wir brauchen klare Konzepte für klinische, edukative 
und versorgungssteuernde Aufgaben und Pfl egende, die 
eine Brücke bauen zwischen dem Zuhause der Patienten 
und dem Zentrum. Aufgrund der strikten Trennung ambulant 
und stationär in Deutschland ist das schwierig.  Nach wie 
vor übernehmen Pfl egefachpersonen Aufgaben, die rechtlich 
eigentlich nur von einem Arzt durchgeführt werden dürften, 
bzw. seine Anwesenheit erfordern. Hier fi ndet viel im Grau-
bereich statt. In einem Gesundheitssystem, das ganz viel 
Wert auf Evidenzbasierung legt, wäre doch die Frage er-
laubt, ob das, was da an Unterstützung geleistet wird, nicht 
auch evidenzbasiert sein müsste. 
Ballmann: Die Patienten bzw. Angehörigen, die zu Hause auf 
Hilfe durch Pfl egekräfte angewiesen sind, haben Anspruch 
darauf, dass ihre gesamte Versorgung – nicht nur die medi-
zinische Behandlung – auf höchstem Niveau erfolgt. Leider 
erhalten nicht alle Menschen die Hilfe, die sie brauchen.

C H A R I T É R E V I E W
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Nicht meine Hämophilie.

ich sage,
wo’s langgeht.

Moderne Therapieoptionen ermöglichen … 
•  gesunde Gelenke
•  eine verlässliche und fl exible Blutungsprophylaxe
•  ein Gefühl der Sicherheit
•  Unabhängigkeit von der Erkrankung
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