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Hamophilie in der Hausarztpraxis
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Quintessenz

® Personen mit Hdmophilie sollten an ein Himophiliezentrum ange-
schlossen sein:
— jahrliche Kontrolle von Personen mit schwerer Himophilie;
— 3-jahrliche Kontrolle von Personen mit mittelschwerer oder leichter
Héamophilie.

® Dialog zwischen Hausédrzten und Himophiliezentren ist erwiinscht.

® Schmerzen oder andere Symptome bei Personen mit Himophilie sind
bis zum Beweis des Gegenteils als Blutung zu interpretieren und vor wei-
terer Diagnostik rasch mit Faktorsubstitution zu behandeln.

® Keine Symptome bagatellisieren: Entziindete Organe fithren rascher
zu Blutungen (CAVE Angina, Zungenblutung etc.).

® Keine invasiven Eingriffe ohne Priifung des Substitutionsbedarfs
(Riicksprache mit einem Hamophiliezentrum).

® Meiden von Medikamenten, welche die Thrombozytenfunktion beein-
trachtigen (keine Azetylsalizylsdure, nicht-steroidale Antirheumatika
etc., sieche Medikamentenliste).

Einleitung

Die Hamophilie ist eine seltene Erkrankung. Die meis-
ten Personen mit Himophilie sind einem Hamophilie-
zentrum zugeteilt, in welchem sie regelméssig kontrol-
liert und beraten werden. Dazwischen werden sie bei
gesundheitlichen Beschwerden normalerweise von
Hausérzten oder anderen Fachérzten betreut, die hdu-
fig nur wenig Erfahrung mit Hamophilie haben.

Ziel dieses Artikels ist es, einen Uberblick iiber die ak-
tuelle Himophiliebehandlung zu geben, um den Patien-
ten aus hausérztlicher Sicht eine optimale Betreuung
zu bieten.

Allgemeines

Frangoise
Boehlen

Die Hamophilie ist eine Gerinnungsstorung, die auf ei-
nem Mangel an Faktor VIII (= Himophilie A) oder Fak-
tor IX (= Himophilie B) beruht. Meist handelt es sich
um einen genetischen Defekt, nur selten um eine er-
worbene Storung.

Die Hamophilie A ist etwa fiinfmal hdufiger als die Ha-
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CME zu diesem Artikel finden Sie auf S. 444 oder im Internet unter www.smf-cme.ch.

halb ist die Krankheit vor allem beim ménnlichen Ge-
schlecht symptomatisch. Téchter eines von Hamophilie
betroffenen Mannes sind obligate Trigerinnen (= Kon-
duktorinnen). Frauen vererben die Erkrankung weiter:
Mit 50%iger Wahrscheinlichkeit sind die Sohne von
Hamophilie betroffen oder die Téchter ebenfalls Kon-
duktorinnen. Obwohl bei den meisten Patienten eine
positive Familienanamnese vorliegt, kommen Neu-
mutationen immer wieder vor.

Einteilung

Man unterteilt die Himophilie je nach Faktor-VIII- oder
-IX-Aktivitdt in drei Schweregrade:

— schwer: <1%
— mittelschwer: 1-5%
— mild: >5%.

Der Schweregrad bleibt innerhalb einer Familie der
gleiche.

Klinik

Die Symptome im Alltag hingen vom Schweregrad der
Erkrankung ab. Dabei treten typischerweise Blutungen
an folgenden Lokalisationen auf:

Gelenke (= Hdmarthros), v.a. Knie, Sprunggelenk,
Ellbogen;

Muskeln, z.B. Psoas, Oberschenkel;

innere Organe: urogenital, gastrointestinal, Hirn etc.

Eine schwere Hadmophilie wird durch Zunahme der
korperlichen Aktivitit meist um das erste Lebensjahr dia-
gnostiziert. Sie manifestiert sich vorwiegend in Form
von spontanen Gelenks- und Muskelblutungen.
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Bei Personen mit mittelschwerer Hamophilie ereignen
sich Blutungen selten spontan, sondern meist als Folge
von Bagatelltraumen oder chirurgischen Eingriffen.

Personen mit milder Himophilie sind im Alltag meist
asymptomatisch. Erst im Zusammenhang mit Traumen
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XX Frau/Tochter: Konduktorin fir Hamophilie

XX Frau/Tochter: Nicht-Konduktorin fir Hdmophilie
XY Mann/Sohn: Hamophile

XY Mann/Sohn: Nicht-Hdmophile

Abbildung 1

Vererbung der Hamophilie.

Abbildung 2

Rontgenbild vom Ellenbogen eines 34-jahrigen Patienten, der in
seiner Kindheit nicht von einer Faktor-VIII-Prophylaxe profitieren
konnte. Man beachte die ausgepragten kndchernen Umbauprozesse
und den Verlust des Gelenkspaltes.
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oder chirurgischen Eingriffen kann es zu ausgepragten
hédmorrhagischen Komplikationen kommen. Die Erstdia-
gnose erfolgt daher hiufig erst im Erwachsenenalter.
Bei Konduktorinnen variiert die Aktivitdt von Faktor VIII
oder Faktor IX zwischen normalen und eindeutig ernied-
rigten Werten. Entsprechend leiden Konduktorinnen mit
tiefem Faktorspiegel (<50%) vorwiegend an vermehrter
Hamatomneigung, Epistaxis, Menorrhagie oder Hyper-
menorrhoe. Eine Konsultation an einem Hdmophiliezen-
trum ist empfehlenswert zur Beratung beziiglich Thera-
piemoglichkeiten, Vererbung und Massnahmen bei
Schwangerschaft/Geburt sowie Vorsichtsmassnahmen
im Rahmen von operativen Eingriffen.

Eine erworbene Hamophilie mit Hemmkérpern gegen
Faktor VIII oder Faktor IX ist sehr selten (1:1 Mio./
Jahr). Meist tritt sie in Zusammenhang mit Neoplasien,
Autoimmunerkrankungen, nach chirurgischen Eingrif-
fen oder postpartal auf. Uber 50% der Fille sind idio-
pathisch.

Diagnose

Bei schweren oder mittelschweren Himophilien
sollte aufgrund der Klinik mit Gelenk- oder Muskelblu-
tung ohne adédquates Trauma ein Gerinnungsstatus
(Quick, aPTT, Fibrinogen, Thrombinzeit) durchgefiihrt
werden. Der Verdacht erhértet sich bei verldngerter
aPTT und normalem Quicktest. Die Diagnose wird
schliesslich durch Messung der Faktoren VIII bzw. IX
gestellt.

Eine milde oder mittelschwere Himophilie ist haufig
erst symptomatisch im Anschluss an operative Ein-
griffe. Die aPTT kann bei einer milden Haimophilie nor-
mal sein. Erst die Bestimmung der Faktoren VIII und IX
ermoglicht die Diagnose. Eine zweite Bestimmung zur
Diagnosesicherung ist angezeigt, um préanalytische
Fehler auszuschliessen.

Wichtigste Komplikationen

Intrakranielle Blutungen waren vor der Moglichkeit der
Faktorsubstitution die hdufigste Mortalitdtsursache. Bei
Patienten unter Prophylaxe (Substitution mit FVIII oder
FIX) sieht man die Hirnblutung gliicklicherweise nur
noch selten. Leider findet man in ca. 3% der Neugebo-
renen mit perinataler Hirnblutung eine Himophilie im
Hintergrund als Ursache der Blutung (auch ohne be-
kannte Familienanamnese). Bei positiver Familien-
anamnese kann dieses Risiko durch Vorsichtsmassnah-
men erheblich reduziert werden.

Muskelblutungen kénnen aufgrund der Lokalisation zu
ernsten Komplikationen fiihren. Dabei ist das Kompart-
mentsyndrom an den Extremitdten oder eine Psoas-
blutung mit Nervenkompression erwdhnenswert. Bei Ha-
matomen in der Mund- oder Nasenregion kann es zu
lebensgefihrlicher Behinderung der Atemwege kommen.
Hamophile Arthropathien sind die Folge von rezidivie-
renden Gelenkblutungen. Hiamosiderin unterhélt eine
chronische Entziindungsreaktion, die zu einer frithzei-
tigen Arthrose fithrt (Abb. 2 EX). Die chronischen
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Schmerzen und funktionelle Einschrankungen kéonnen
schon bei jungen Patienten einen Gelenkersatz erfor-
dern. Dieser wird vorzugsweise von Orthopdden mit
Erfahrung in Himophiliebehandlung durchgefiihrt.
Am meisten gefiirchtet wird jedoch die Bildung von
Allo-Antikérpern gegen den zugefiihrten Faktor VIII
oder IX (sog. Hemmkorper). Diese Komplikation tritt in
ca. 20-30% der substituierten Patienten mit schwerer
Hamophilie auf. Meist beobachtet man sie in den ersten
Behandlungsjahren, d.h. meistens in der Kindheit oder
nach intensivierter Therapie. Die Substitution von
Faktorprédparaten verliert dadurch an Wirkung, und die
Behandlung muss mit anderen Produkten (sog. by-
passing agents) und/oder Immuntoleranzinduktion er-
folgen.

In den 1980er Jahren kam es bei einem grossen Teil
der Hamophilen durch kontaminierte Blutprodukte
zur Infektionsiibertragung von HIV- und Hepatitis-C-
Viren. In der Schweiz wurden damals 27% der vor
1985 behandelten Patienten mit HIV und tber 70%
mit Hepatitis C infiziert, was fiir die Betroffenen zu-
sitzlich schwere Konsequenzen hatte. Seit der Einfiih-
rung von Vireninaktivierungsmethoden und gentech-
nologischer Herstellung von Faktorprdparaten wurde
seit Mitte der 1990er Jahren in der Schweiz keine
Neuinfektion mehr beobachtet. Betroffene Patienten
werden engmaschig von Hepatologen und Infektio-
logen betreut.

Verfuigbare Therapien

Grundsétzlich wird zur Verhinderung von spontanen,

posttraumatischen oder perioperativen Blutungen der

fehlende Faktor substitutiert. Es gibt zwei Gruppen von

Prédparaten:

— Plasmatische Priparate werden aus menschlichem
Plasma hergestellt. Zur Verhinderung von Viren-
iibertragung werden die Produkte mit verschie-
denen Methoden effizient vireninaktiviert. Seit Ein-
fithrung dieser Methoden sind keine Fille von
Serokonversion beziiglich HIV oder Hepatitis bei
Patienten bekannt, welche diese Produkte erhalten
haben.

- Rekombinante Préparate werden von genetisch
verdnderten Zelllinien produziert, die grosse Men-
gen an Faktor VIII oder IX bilden. Einige Praparate
sind vollig frei von Zusétzen aus menschlichen oder
tierischen Proteinen.

Die Behandlung wird individuell nach den Bediirfnis-

sen des Patienten definiert. Im Falle einer Hemmkor-

perbildung sind die iiblichen Prédparate nicht effizient.

Es gibt zurzeit zwei Praparate (bypassing agents), wel-

che die gehemmte Stelle in der Gerinnungskaskade

durch Aktivierung umgehen konnen: rekombinanter

Faktor VIIa (NovoSeven®) und aktiviertes Prothrombin-

komplex-Konzentrat (Feiba NF).

DDAVP (Desmopressin, Minirin®, Octostim®) kann v.a.

bei leichter Himophilie gelegentlich eingesetzt werden.

Das synthetische Vasopressinanalogon steigert die

Freisetzung von Faktor VIII und von-Willebrand-Faktor

aus den Endothelzellen um das 2- bis 5fache. Die Wirk-
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samkeit muss vor einem prophylaktischen Einsatz ein-
mal getestet worden sein. Bei einer Himophilie B ist
DDAVP nicht wirksam.

Antifibrinolytika (Tranexamsdure, Cyklokapron®) sta-
bilisieren einen gebildeten Thrombus und werden vor
allem ergéinzend bei Schleimhautblutungen wie z.B. bei
Zahnextraktionen, Eingriffen im HNO-Bereich, Menor-
rhagien und Epistaxis eingesetzt. Bei einer Himaturie
ist Tranexamsédure wegen der Gefahr der Thromben-
bildung im Nierenkelchsystem und in den Harnwegen
kontraindiziert.

Behandlungsarten

Man unterscheidet zwischen einer Bedarfshehandlung
(sog. on-demand-Therapie) und einer prophylaktischen
Behandlung.

Bei der Bedarfshehandlung wird im Falle einer Blu-
tung so rasch wie moglich der Gerinnungsfaktor subs-
tituiert.

Eine Prophylaxe wird vorwiegend bei einer schweren
Hédmophilie angewendet. Dabei wird 2-3x pro Woche
mit Faktorkonzentrat i.v. substituiert. Der Faktor-VIII-
oder -IX-Spiegel wird dadurch minimal angehoben
(Talspiegel 1-5%), wodurch Blutungen und deren Kom-
plikationen weitgehend verhindert werden. Die Ent-
wicklung einer invalidisierenden Arthropathie l&sst
sich dadurch hinauszdgern. Die Prophylaxe wird meist
nach einer ersten Gelenkblutung bei einem Kleinkind
begonnen. Nicht selten ist dies bei Kleinkindern nur mit
Hilfe eines Port-a-Caths moglich.

Die meisten Personen mit schwerer Hamophilie ler-
nen, sich das Prdaparat selbst intravenos zu spritzen,
was eine Heimselbstbehandlung ermdglicht. Bei
Kindern iibernehmen diese Aufgabe meist die Eltern.
Die Jahreskosten einer prophylaktischen Behandlung
liegen kurzfristig betrachtet hoher, der Langzeitnut-
zen unterstiitzt jedoch ein solches Vorgehen. Die Pa-
tienten erleiden seltener schwerwiegende Blutungen.
Dadurch kann nebst einer verbesserten Lebensquali-
tdt eine Reduktion von Gelenkldsionen mit entspre-
chend weniger orthopéddischen Komplikationen er-
zielt werden. Zudem fehlen die Betroffenen weniger
in der Schule bzw. am Arbeitsplatz. Bei einer schwe-
ren Hdmophilie ist deshalb schon im Kindesalter
eine Prophylaxe anzustreben. Bei Erwachsenen wird
individuell eine Prophylaxe oder eine Bedarfsbehand-
lung gewihlt, die je nach Lebenssituation variieren
kann.

Organisation der Himophiliebetreuung
in der Schweiz

Die Schweiz ist aufgeteilt in Referenzzentren und
Hédmophiliezentren. Diese unterscheiden sich beziiglich
der Anzahl von behandelten Patienten, der Erfahrung
mit selteneren und komplexeren Himostaseproblemen,
der Erreichbarkeit der Hdmophiliespezialisten sowie
der Moglichkeiten der interdisziplindren Zusammen-
arbeit mit Rheumatologen, Orthopédden, Physiothera-
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peuten, Hepatologen, Gynédkologen und Geburtshelfer,
Genetiker, Psychologen, Zahnérzten, Infektiologen etc.
Fir die Behandlung von Komplikationen arbeiten
Arzte von Himophiliezentren eng mit Spezialisten der
Referenzzentren zusammen. Mindestens einmal pro
Jahr treffen sich die Himophiliebehandler in einer Sit-
zung der drztlichen Kommission der Schweizerischen
Hamophilie-Gesellschaft (Patientenvereinigung). Dort
werden sowohl gesundheitspolitische als auch fachli-
che Themen diskutiert. Zusammenarbeit und Informa-
tionsaustausch mit den Hausérzten funktionieren hdu-
fig sehr gut und sind fiir Patienten und beteiligte Arzte
wertvoll. Detailinformationen entnimmt man dem Link
der nationalen und internationalen Himophiliegesell-
schaft (www.shg.ch und www.wfh.org).

Wichtige Behandlungshinweise
bei Personen mit einer Hamophilie

Personen mit Hamophilie wollen einen Spitalbesuch
moglichst vermeiden. Umso wichtiger ist eine gute Be-
treuung in der Hausarztpraxis. Ein Hausarzt, der einen
Patienten mit Himophilie behandelt, sollte mit den ver-
schiedenen Behandlungsprinzipien vertraut sein. Dazu
gehoren folgende Punkte:

1. Fiihren eines Verbrauchskalenders: Patienten mit
einer schweren Hamophilie und Heimselbstbehand-
lung miissen die zu Hause verabreichten Faktor-
priaparate in einen Verbrauchskalender eintragen mit
dem Vermerk, ob die Substitution wegen Blutung oder
prophylaktisch erfolgte. Dieser Verbrauchskalender
sollte einmal jéhrlich bei der Kontrolle am entspre-
chenden Hamophilie- oder Referenzzentrum mitge-
bracht werden. Nebst einer Untersuchung des Be-
wegungsapparats wird auch der Faktorverbrauch
kontrolliert und die Behandlung eventuell angepasst.
2. Behandlung einer Blutung: Personen mit schwerer
oder mittelschwerer Hamophilie, die eine Heimselbst-
behandlung durchfithren, kennen in der Regel die
Massnahmen, die sie bei Blutungen treffen sollten, aus
lingerer Erfahrung sehr genau. In Tabelle 1 & sind die
wichtigsten Blutungen und deren Massnahmen aufge-
fithrt. Tabelle 2 & fasst die empfohlene Substitutions-
menge pro kg Korpergewicht je nach Blutungsart und
-lokalisation zusammen.

3. Melden bei protrahiertem Verlauf: Bei einer Blu-
tung, die nach Substitution nicht wie iiblich symptom-
frei wird, muss mit dem Hamophiliespezialisten Kon-
takt aufgenommen werden, um das weitere Vorgehen
zu besprechen und Komplikationen mdoglichst zu ver-
meiden.

4. Substitution vor Diagnostik: Bei Auftreten von
Schmerzen ist bis zum Beweis des Gegenteils eine Blu-
tung als Ursache anzunehmen. Erst nach der Substitu-
tion des Faktorkonzentrats sind weitere Abklarungs-
schritte (ausfiihrliche Untersuchung, Sonographie,
Labor, allenfalls Kontaktaufnahme mit anderen Fach-
drzten etc.) indiziert. In der Regel nehmen die Patienten
mit Heimselbstbehandlung das Prdparat mit auf die
Notfallstation oder spritzen sich eine erste Dosis schon
vor dem Arztbesuch.
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5. Vermeintlich banale Entziindungen konnen zu ver-
stiarkter Blutungsneigung fithren. Deshalb ist insbeson-
dere im Fall von Entziindungen im Hals-Nasen-Bereich
mit Blutungen (z.B. Angina mit folgender Zungen-
grundblutung) zu rechnen und im Zweifelsfalle mit
Substitution vorzubeugen.

6. Meiden von thrombozytenhemmenden Medikamen-
ten (Azetylsalizylsiure [ASS] oder nicht-steroidalen
Antirheumatika [NSAR]): Bei einer Blutungsneigung,
die auf einem Gerinnungsfaktormangel beruht, sollte
nicht zusétzlich die Thrombozytenfunktion gehemmt
werden. Dadurch wiirde die Blutungsneigung zusétzlich
verstdarkt. Deshalb sind auf keinen Fall Schmerzmittel
vom Typ ASS oder NSAR oder andere gerinnungshem-
mende Substanzen zu verabreichen. Paracetamol, Cele-
coxib und Tramadol sind Schmerzmittel erster Wahl
(siehe Medikamentenliste auf www.shg.ch). Bei einer mil-
den oder mittelschweren Hamophilie kann bei koronarer
Herzkrankheit oder zerebrovaskuldrer Krankheit der
Einsatz von Aspirin® indiziert sein, sollte aber dringend
mit einem Hamostasespezialisten interdisziplindr abge-
sprochen werden. Dies gilt insbesondere auch fiir den
Einsatz von koronaren Stents, die je nach Stenttyp eine
langerfristige Doppelantiaggregation benotigen.

7. Hamophilie und Alter: Aufgrund der verbesserten
Behandlungsmadglichkeit ist die Lebenserwartung im Ver-
gleich zu frither deutlich gestiegen, so dass auch bei Per-
sonen mit Hamophilie «Altersbeschwerden» auftreten
konnen. Es ist deshalb auf eine gute Zahnhygiene hinzu-
weisen. Zudem sind auch insbesondere Personen mit
Hamophilie nicht vor vaskuldren Spétfolgen geschiitzt, so
dass speziell auf eine gute Einstellung von Blutdruck,
Dyslipiddmie, Diabetes mellitus, Verhinderung von Adi-
positas und Meiden von Nikotin zu achten ist.

8. Sportliche Aktivitit fordern: Eine gut ausgebildete
Muskulatur schiitzt vor Blutungen. Deshalb ist Sport
dringend zu unterstiitzen. Bevorzugte Sportarten sind
aufgrund des geringen Verletzungsrisikos Schwimmen,
Krafttraining, Walking, Langlauf etc. Nicht empfohlen
sind Kampfsportarten.

9. Impfungen: Aufgrund des wahrscheinlich erneuten
Kontakts mit Blutprodukten wird eine Impfung gegen
Hepatitis A und B empfohlen. Impfungen sollten subku-
tan (nicht intramuskulér) erfolgen.

10. Kontrollen in der Himophiliesprechstunde: Per-
sonen mit schwerer Himophilie sollten jahrlich, Perso-
nen mit mittelschwerer oder milder Hamophilie ohne
regelméssige Substitution alle drei Jahre im zugeordne-
ten Hamophiliezentrum kontrolliert werden.

11. Weitere Informationen: Wertvolle zusétzliche In-
formationen zur Hamophilie sind auf der Website des
Weltverbandes der Hamophilie (www.wfh.org) sowie
auf der Website der schweizerischen Hamophilie-
Gesellschaft (www.shg.ch) zu entnehmen.

Zukunftsaussichten

Ziel einer erfolgreichen Himophiliebehandlung ist das
Verhindern von Blutungen. Dies wird aktuell mit Fak-
torensubstitution erreicht. Eine {iibliche Prophylaxe
verlangt aufgrund der eher kurzen Halbwertszeit
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Substitutionen in Abstdnden von 2 bis 3 Tagen. In der
Forschung arbeitet man an der Entwicklung von Ge-
rinnungspriaparaten mit lingerer Halbwertszeit, um
das Substitutionsintervall zu verlangern. Losungen fiir
die Herstellung von peroral verabreichten Faktoren-
produkten werden ebenfalls intensiv gesucht, aller-
dings bisher ohne nennenswerten Erfolg. Im Zeitalter
der Molekulargenetik werden auch gentherapeutische
Ansitze erforscht. Hier ist der Fortschritt leider noch
sehr langsam.
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Schlussfolgerungen

Die Substitution mit einem Faktorenkonzentrat ist
heute immer noch die Standardbehandlung der Blutung
bei der Himophilie, sowohl als Prophylaxe wie auch als
Therapie. Eine Dauerprophylaxe ist bei Kindern mit
Hémophilie eine etablierte Therapie und wird hdufig im
Erwachsenenalter fortgesetzt. Dadurch haben die Pa-
tienten seltener himorrhagische Komplikationen, wohl
aber andere gesundheitliche, Himophilie-unabhéngige
Probleme, weswegen sie einen Arzt aufsuchen. Dabei
ist es wichtig, dass die aufgesuchten Arzte und Hamo-

Tabelle 1. Versorgung der wichtigsten Blutungen.

Symptome

Hamarthros

Hématome (Ecchymose,
Kontusion, Muskelblutung)

Schédeltrauma

Hautwunde und oberflachliche
Schnittverletzung

Epistaxis

Blutung im Mund

Verlust der Milchzahne

Zahnextraktion oder anderer
zahnarztlicher Eingriff

Hamaturie

Hamatemesis oder Melana

Behandlung

— so rasch wie maoglich Faktor VIII oder IX substituieren

— mit Eis kihlen

— bei ausgepragtem Hamarthros und/oder spatem Therapiebeginn das Gelenk tber 24 bis 48 h ruhig-
stellen (Verband oder Schiene, nie Gips)

— im Zweifel (ausgepragter Hamarthros, persistierende Schmerzen) den Hamostasespezialisten anrufen
(Indikation zur allfélligen Entlastungspunktion besprechen)

— 10 Minuten mit Eis kihlen (eventuell mit Hilfe eines leichten Kompressionsverbandes), wenn kein Eis

verflgbar, mit der Handflache komprimieren

oberflachliches Hamatom: evtl. Ausdehnung des Hadmatoms mit einem Stift markieren:

bei Grossenzunahme Faktor VIII/IX substituieren (oder DDAVP anwenden) und den Spezialarzt anrufen

- tiefsitzendes Hamatom: sofort Faktor VIII/IX substituieren

— gefahrliche Lokalisationen: Gesicht (periorbital, enoral), Hals, Achsel, Vorderarm, Gesass, Leiste,
Knie-Ruckseite, Wade, M. psoas — Substitution und Kontaktaufnahme mit dem Hamophiliezentrum

— bei schwerem Schlag auf den Kopf sofort Faktor VIII/IX infundieren und Hamophiliezentrum kontaktieren
— Achtung: jedes gesicherte oder vermutete Schadeltrauma erfordert unbedingt eine Versorgung im
Spital. Bei auch noch so kurzem Bewusstseinsverlust ist eine stationdre Uberwachung im Spital notig

— Wunde griindlich desinfizieren oder auswaschen
— 10 Minuten komprimieren, Kompressionsverband (evtl. mit gefettetem Tull) anlegen
— bei tiefer Wunde: Faktor VIII/IX substituieren (oder DDAVP anwenden) und bei Bedarf ndhen

— immer aufrecht sitzen bleiben, Kopf nach vorne neigen

— einmal grindlich die Nase putzen, das betroffene Nasenloch mit physiologischer Kochsalzlésung
saubern und den Nasenflligel 10 Minuten kraftig komprimieren

— bei Bedarf Eis in den Nacken und auf die Stirn legen

— bei Dauerblutung oder Rezidiv: 7 bis 10 Tage Cyklokapron®, evtl. Faktor VIII/IX substituieren
(oder DDAVP anwenden)

— bei ausbleibender Besserung: vom HNO-Arzt Tamponade anlegen oder Kauterisation durchflihren lassen

— gefahrliche Lokalisation: Blutung im hinteren Nasenbereich (Blut fliesst in den Rachen)

— Mund z.B. mit Hextril® aussptilen

— moglichst 10 Minuten lang manuell mit Cyklokapron®-getrankter Kompresse komprimieren

— moglichst halbfllssige und kalte Nahrungsmittel einnehmen

— bei Dauerblutung oder Rezidiv: 7 bis 10 Tage Cyklokapron®, evtl. Faktor VIII/IX substituieren
(oder DDAVP anwenden)

— gefahrliche Lokalisation: Blutung in der Zunge — Substitution

— Bemerkung: Um Zahnfleischbluten zu minimieren, ist eine gute Zahnhygiene unerlasslich

— auf eine Cyklokapron®-getrankte Kompresse beissen

— halbflissige und kalte Nahrungsmittel fir einige Tage

— bei Dauerblutung oder Rezidiv: 7 bis 10 Tage Cyklokapron®, evtl. Faktor VIII/IX substituieren
(oder DDAVP anwenden)

- telefonisch mit Hdmostasespezialisten Behandlung absprechen: Faktor VIII/IX oder DDAVP vor
und eventuell nach der Zahnbehandlung, Cyklokapron® 7 bis 10 Tage
— Antibiotika bei Bedarf (z.B. bei Huft- oder Knieprothesen etc.)

— Bettruhe

— wenn keine Schmerzen bestehen, viel trinken (3-4 Liter/Tag)

— Faktor VIII/IX in tiefer Dosierung bei andauernder oder ausgepragter Blutung substituieren
(in diesem Falle den Spezialarzt anrufen)

— Achtung: kein Cyklokapron® verwenden (Koagelbildung in den ableitenden Harnwegen)

— Faktor VIII/IX substituieren und den Hdmostasespezialisten anrufen

Achtung: Falls die Blutung nicht sistiert trotz der oben genannten Massnahmen: Kontaktaufnahme mit Hadmophiliezentrum
und/oder erneut Faktor VIII/IX substituieren.
Bemerkung: DDAVP wirkt nur bei leichter Hdmophilie A.
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CURRICULUM

Tabelle 2. Empfohlene Substitutionsmenge. Die Initialdosis fir die Faktoren VIIl oder IX hangt vom Gewicht des Patienten
und der Blutungslokalisation ab. Wie die Therapie fortgesetzt wird, sollte mit dem Hamostasespezialisten besprochen werden.

Art der Blutung Hamophilie A oder B Hamophilie A Hamophilie B
Angestrebter Zielwert Dosierung Dosierung
von Faktor VIII oder IX von Faktor VIII  von Faktor IX®
(1 h nach Injektion)

Leicht 30-50% 165-25 IE/kg? 30-50 IE/kg?
Oberflachliche Verletzung, Gelenk- oder Muskelblutung im Frihstadium,
Epistaxis, Zahnblutung

Mittelschwer 40-60% 20-30 IE/kg? 40-60 IE/kg?
Héamarthros, Muskelblutung (ausser M. iliopsoas), «Risikolokalisation»
(Vorderarm, Wade, Hufte), Nierenblutung, vor operativen Eingriffen

Schwer 80-100% 40-50 IE/kg? 80-100 IE/kg?
Intrakranielle Blutung, Schadelhirntrauma, gastrointestinale Blutung, Fraktur,

Psoasblutung, Gefass- oder Nervenkompression, Blutung in die Zunge, in die

Mandelloge, in die Luftwege, vor einem grésseren chirurgischen Eingriff

@ Dosis immer aufrunden und ganze Packungen verwenden (nichts verwerfen!).
b Einige Patienten mit Hdmophilie B, die mit rekombinantem Faktor IX behandelt werden, bendtigen evtl. ca. 20% hohere Dosierungen.
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