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LEBEN MIT HAMOPHILIE

Blutgermn‘u;ﬁgsstorung
gibt es eine neue Leltllnle

INFOS UND NEUIGKEITEN | Termine, Umfragen und News
BLUTHOCHDRUCK | Haben Menschen mit Himophilie ein hoheres Risiko?

KOOPERATION | Hemmo App und Hamovision arbeiten zusammen
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Versorgung
mit Hamophilie-
Arzneimitteln

Uber unsere Mitgliedschaft im VHA arbeiten wir
eng mit den Patientenverbanden IGH und DHG

sowie den Verbanden der behandelnden Arzte
BDDH und GTH zusammen.
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« Samtliche Hamophilie-Praparate sind in unserem * Durch unsere Versandapotheke ist auch eine
Depot standig vorratig. Belieferung an z. B. den Urlaubsort maglich.

« An 365 Tagen im Jahr steht Dir unser spezialisiertes « Wir gewahrleisten eine Lieferung entsprechend
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Du hast Fragen? Sprich uns an. Wir beraten Dich gerne.

Unser Himophilie-Team ist an 365 Tagen/24 Stunden Tel.: E-Mail:
fiir Dich erreichbar! 0800 38 00 200 haemophilie@paul-pille.de

PAULPILLE « wir leben - Apotheken Inh. D. Diivel e.K. « Inhaber D. Diivel « Im Hollandshagen 1-3 21436 Marschacht « Unternehmenssitz: ElbuferstraRe 86a « 21436 Marschacht




EDITORIAL

Liebe Leserin, lieber Leser!

Seit dem 5. Dezember 2025 kénnen Arzte und medizi-
nische Fachkrifte, Patienten, Angehorige und alle, die
interessiert sind, sich die neue Leitlinie zur Von-Wille-
brand-Erkrankung (VWE) auf onkopedia.com herunter-
laden. Die kiirzlich veréffentlichen Empfehlungen zur
hiufigsten Blutgerinnungsstorung sind — im Gegensatz
zu den bisherigen internationalen Guidelines — auf den
deutschsprachigen Raum zugeschnitten und adressie-
ren vielfdltige Themen und Aspekte. Welche das sind
und warum zur Von-Willebrand-Erkrankung noch viel
Forschung erforderlich ist, dariiber habe ich mit Dr. Rosa
Sonja Alesci gesprochen, die die wissenschaftliche
Leitung bei der Erstellung der Leitlinie hatte.

Ein weiteres Thema, das uns in dieser Ausgabe beschaf-
tigt, ist Bluthochdruck — auch hierzu ist die Datenlage
noch recht diinn - jedenfalls wenn es um den Zusam-
menhang mit Himophilie geht. Dass es aber einen
Zusammenhang gibt, steht auBer Zweifel, sagt Prof.
Wolfgang Miesbach im Interview ab Seite 30.

An dieser Stelle mdchte ich auch auf unsere neue Ko-
operation mit der Hemmo App hinweisen. Wir freuen
uns, dass all das, was uns in der Himovision beschaftigt,
zukiinftig auch Nutzern dieser iberaus hilfreichen und
praktischen Anwendung zur Verfiigung steht. Im News-
feed von Hemmo lassen sich ab sofort einzelne Artikel
oder auch das ganze Heft anklicken und online lesen.
Was es mit der App auf sich hat und warum es sich lohnt
diese zu installieren, lesen Sie ab Seite 22.
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NEWS

Infos und Neuigkeiten

Save the date

Zulassungsantrag fir Mim8 in USA gestellt

2. Hamophilie-
Patiententag in
Tubingen

Am 28. Marz 2026 o6ffnet das Hamo-
philiezentrum Tiibingen zum zweiten
Mal die Turen fir Patientinnen und
Patienten mit Blutungsneigung sowie
fur deren Angehorige und alle Interes-
sierten. In diesem Jahr steht der Pati-
ententag unter dem Motto ,Stark im
Leben, Wissen starken: gemeinsam mit
Hamophilie’, der Fokus liegt auf aktu-
ellen diagnostischen und therapeuti-
schen Aspekten. Neben interessanten
Vortragen und Workshops bleibt Zeit
fur Austausch untereinander und mit
Vertretern der Patientenorganisati-
onen. Die IGH und die DHG unter-
stiitzen den Patiententag. Voranmel-
dungen sind willkommen aber nicht
zwingend: haemophiliezentrum @
med.uni-tuebingen.de. Fir die Teilnah-
me an Workshops wird um Voranmel-
dung bis zum 26. Mdrz gebeten.

Weitere Infos und
das Programm T e
finden Sie auch f
im Veranstaltungs-
flyer, der dieser
Ausgabe der
Hamovision :
beiliegt. = F

Hier geht's zum Programm und zur
Anmeldung:

https://shorturl.at/w8sF)J

Neuer Antikorper zeigt vielversprechende
Ergebnisse bei Himophilie A

Mit Mim8 wird derzeit eine neue vorbeugende
Therapie fur Menschen mit Hamophilie A geprift.
Mim8 enthalt den Wirkstoff Denecimig und gehort
zu den sogenannten bispezifischen Antikdrpern.
Das bedeutet, dass der Antikorper gleichzeitig an
zwei unterschiedliche Zielstrukturen bindet und so
die Funktion des fehlenden Gerinnungsfaktors VIl
nachahmt. Auf diese Weise wird die Bildung von
Thrombin angeregt, das fir die Blutgerinnung ent-
scheidend ist. Da Mim8 keinen Faktor VIII zuflihrt,
kann es auch bei Patienten mit Hemmkorpern ein-
gesetzt werden. In Phase-IlI-Studien mit Erwachse-
nen,Jugendlichen und Kindern reduzierte Mim8 die Zahl der Blutungen deutlich
starker als eine Bedarfstherapie oder bisherige Standardprophylaxe, unabhangig
vom Hemmkarperstatus. Verabreicht wird die Therapie subkutan (als Injektion
unter die Haut), je nach Studienarm wochentlich oder monatlich. Ende September
2025 hat der Hersteller Novo Nordisk einen Zulassungsantrag in den

USA eingereicht. Die FDA prift den Antrag nun in einem Standardver-

fahren, das Ublicherweise etwa 10 bis 12 Monate dauert, sofern keine FIDA
beschleunigte Prufung gewahrt wird. Ob und wann das Praparat in

Deutschland zugelassen wird, lasst sich derzeit nicht sagen.

(Quelle und weitere Infos: https.//hemophilianewstoday.com/mim8/)

Wissen, das starkt

Die EHC Academy fur Menschen

‘I >
mit Gerinnungsstorungen EH c+§5

Mit der EHC Academy stellt das European Haemophilia

Consortium eine zentrale Wissensplattform fiir Menschen mit Blutgerinnungs-
storungen zur Verfiigung. Das patientenzentrierte Angebot biindelt Informatio-
nen zu Versorgung, aktuellen und zukiinftigen Therapiemdoglichkeiten sowie zu
rechtlichen und gesundheitsokonomischen Themen in Europa. Von Leitlinien und
Handbliichern bis hin zu Umfragen bietet die Plattform vielfaltige Inhalte, die hel-
fen, informiert zu bleiben und die eigene Versorgung besser zu verstehen. Da das
Angebot kontinuierlich erweitert wird, lohnt sich ein regelmaiiger Blick hinein:

www.academy.ehc.eu
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Online-Umfragen

Neues EHC-Projekt fiur Menschen mit
Gerinnungsstorungen

Mit dem Projekt ,Living Well, Ageing Well“ rickt das EHC gesundes Altern bei
Menschen mit Blutgerinnungsstorungen in den Fokus. In Webinaren, Podcasts und
virtuellen Gesprachsrunden geht es um Mobilitat, Ernahrung, psychisches Wohlbe-
finden u.v.m. Neben fachlichem Input steht vor allem der Erfahrungsaustausch im
Mittelpunkt. Anonym eingereichte Fragen konnen einflie3en, bei Bedarf werden
daraus praxisnahe Leitlinien entwickelt. Weitere Informationen und Termine:

https://community.ehc.eu/living-well-ageing-well

World Federation of Hemophilia (WFH)

Hilfe, die ankommt und Engagement am
Welt-Hamophilie-Tag

Das Humanitarian Aid Program der World Federation of Hemophilia (WFH) ver-
bessert weltweit den Zugang zu Behandlung und Versorgung fiir Menschen mit
Hamophilie und anderen angeborenen Blutgerinnungsstorungen, insbesondere
in Landern mit begrenzten Ressourcen. Unterstiitzt werden Patientenorganisati-
onen, Behandlungszentren und medizinisches Fachpersonal durch Schulungen
sowie gespendete Faktor- und Nicht-Faktor-Therapien. Seit der Ausweitung des
Programms im Jahr 2016 ist die WFH der weltweit grof3te Verteiler gespendeter
Gerinnungstherapien. Allein im Jahr 2025 konnten fast 20.000 Patienten unter-
stlitzt, beinahe 40.000 Blutungen behandelt sowie rund 3.000 Menschen operiert
und mehr als 1.000 Kinder behandelt werden. Unterstiitzt wird das Programm von
zahlreichen in der Hamophilie tatigen Pharmaunternehmen. Weitere Infos dazu
finden sich hier:

https://wfh.org/humanitarian-aid

Passend zum Humanitarian Aid Program lautet das Motto des diesjahrigen Welt-
Hamophilie-Tags am 17. April: ,Diagnose: Der erste Schritt zur Behandlung”. Welt-
weit, so die Schatzungen der World Federation of Hemophilia (WFH), sind mehr als
drei Viertel der Menschen mit Hamophilie nicht diagnostiziert, wahrend bei ande-
ren Blutgerinnungsstorungen von einer noch groferen Licke ausgegangen wird.
Mit dem diesjahrigen Motto unterstreicht die WFH die entscheidende Bedeutung
der Diagnose als wesentlichen ersten Schritt fiir Behandlung und Versorgung. Die
WFH ruft zu gemeinsamem Engagement im Rahmen des Welt-Hamophilie-Tags auf:

https://wfh.org/world-hemophilia-day

Orthopadische
Versorgung bei
Hdmophilie

Wie gut ist die ortho-
padische Versorgung
von Menschen mit
Blutgerinnungssto-
rungen in Deutschland?
Dieser Frage geht eine, von

DHG und IGH unterstiitzte Umfrage
der Universitat Hamburg nach. Ziel ist
es, Versorgungsliicken zu erkennen
und die Behandlung zu verbessern.
Der im Rahmen einer Doktorarbeit
entwickelte Fragebogen richtet sich
an erwachsene Betroffene sowie EL-
tern von Kindern und Jugendlichen.
Die Teilnahme ist anonym und dauert
nur wenige Minuten. Hier geht's zur
Teilnahme:

Sexualitat

Welche Fragen, Herausforderungen
und Bedurfnisse haben Menschen mit
Blutgerinnungsstorungen im Zusam-
menhang mit Sexualitdt? Hier geht's
zur anonymen IGH-Umfrage:

https://bab.si/talk

Von-Willebrand-Studie

Die IGH ladt,im Rahmen einer interna-
tionalen Patientenforschungsinitiative,
Menschen mit VWE dazu ein, Erfahrun-
gen zu aktuellen und neuen Therapiean-
sdtzen zu teilen:

https://shorturl.at/9Um7M

Abb.: ©istockphoto.com/Jane_Kelly
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Jahr der Jubilaen:

100 Jahre Von-Willebrand-Erkrankung, 70 Jahre DHG

und der 70. GTH-Jahreskongress

Im Jahr 2026 stehen im Bereich der Blutgerinnungsstorun-
gen (Hamostaseologie) drei bedeutende Jubilden an, die
sowohl die Medizingeschichte als auch die moderne Fachge-
meinschaft betreffen.

Noch bis in die 1950er Jahre waren die Prognosen fir Men-
schen mit Blutgerinnungsstdrungen schlecht. Es gab kaum
wirksame Therapien, die durchschnittliche Lebenserwartung
lag zu dieser Zeit oft bei nur 16 bis 20 Jahren. Heute stehen
moderne und sichere Therapien zur Verfligung, so dass Be-
troffene, in Landern mit gutem Gesundheitssystem, eine na-
hezu normale Lebenserwartung haben.

Von-Willebrand-Erkrankung feiert 100-jahriges Jubildum
nach Erstbeschreibung

Voraussetzung flr gute Therapien ist die Erkennung der Ur-
sachen. Im Fall der Von Willebrand-Erkrankung (VWE) spielt
vor allem der finnische Arzt Erik von Willebrand eine Rolle,
der die Blutungsstérung im Jahr 1926 bei einer Familie auf
den Aland-Inseln erstmalig als Krankheit einordnete, die
von der klassischen Hamophilie abweicht und auch Frau-
en betrifft. Zeitgleich erforschte der deutsche Arzt Rudolf
Jirgens das Phanomen, das er zunachst Pseudohdamophilie
nannte. Spater konnte er nachweisen, dass eine verminderte
Verklebung der Blutplattchen (Thrombozyten) ursachlich
ist. Die Erkenntnisse beider Arzte fiihrten zur Bezeichnung
,Willebrand-Jirgens-Syndrom®, spater nur noch Von-Wil-
lebrand-Syndrom (VWS), seit Kurzem wird der Begriff Von
Willebrand Erkrankung verwendet. In den 1930er-Jahren
wurde das zugrunde liegende Antigen identifiziert, heute
bekannt als Von-Willebrand-Faktor. Zur Behandlung der VWE

DHG

VON WILLEBRAND

stehen heute verschiedene Moglichkeiten zur Verfligung, die
abhangig vom vorliegenden Typ, dem Ausmaf’ der Blutung
und der Notwendigkeit einer Blutungsprophylaxe zum Ein-
satz kommen. Das 100-jahrige Jubildum und eine kurz vor
Jahresbeginn veroffentlichte neue Leitlinie tragen sicherlich
mit dazu bei, die haufigste Blutgerinnungsstérung mehr in
den Fokus zu rlicken. (Siehe auch Titelthema ab S. 6ff)

Seit 70 Jahren engagiert: DHG und GTH

Ein Jubilaum begehen in diesem Jahr auch die Deutsche
Hamophilie Gesellschaft (DHG) und die Gesellschaft fir
Thrombose- und Hamostaseforschung (GTH): Die DHG feiert
ihr 70-jahriges Bestehen, wahrend die GTH im Februar 2026
ihre 70.Jahrestagung veranstaltet hat. Beides hangt mit Prof.
Dr. Rudolf Marx zusammen, der zu den wichtigsten Forde-
rern der Hamophilie- und Thromboseursachen-Erforschung
und ihrer Behandlung zahlt. Er war es auch, der 1953 den
Begriff ,Hamostaseologie®fiir die Blutgerinnung und ihre
Storungen gepragt und 1956 die ,Deutsche Arbeitsgemein-
schaft fiir Blutgerinnungsforschung® (DAB) mitgegriindet
hat, aus der die GTH hervorging. Ihr Hauptanliegen ist die
Forderung der wissenschaftlichen Interessen der Blutgerin-
nungsforschung.

Beteiligt war Marx auch an der Initiierung der ersten Pati-
entenorganisation, der ,Deutschen Hamophiliegesellschaft®
(DHG), die sich fiir Menschen mit angeborenen oder erwor-
benen Blutungskrankheiten (z. B. Hdmophilie) engagiert,
Patienten und Angehdrige berdt, deren Interessen gegen-
Uber Politik und Krankenkassen vertritt und den Erfahrungs-
austausch fordert (s. auch S. 28).

Prof. Dr. Rudolf Marx (1912-1990)
zdhlt zu den wichtigsten Wissenschaft-
lern und Forderern zur Erforschung der

Hamophilie- und Thromboseursachen

und ihrer Behandlung.
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VON-WILLEBRAND-ERKRANKUNG

Patientenzentriert,
interdisziplinar,
breit gefachert:
Neue Leitlinie zur
Von-Willebrand-
Erkrankung (VWE)

Zur haufigsten angeborenen Gerinnungs-
storung liegt eine neue Leitlinie vor. Sie
bildet den Stand der Erkenntnisse in der
Hamostaseologie ab und bringt einige
fir Deutschland spezifische
Aktualisierungen mit sich.

—— .

Die aktuelle Leitlinie zur Von-Willebrand-Erkrankung wurde un-
ter der wissenschaftlichen Leitung von Dr. Rosa Sonja Alesci (Bad
Homburg) und Koordination von Prof. Dr. Helmut Ostermann erar-
beitet und von der Deutschen Gesellschaft fir Hamatologie und
medizinischen Onkologie e.V. (DGHO) herausgegeben. Sie ist liber
das DGHO-Portal Onkopedia abrufbar:

https://shorturl.at/PKzqA
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VON-WILLEBRAND-ERK

Text von Tanja Fuchs

Die Von-Willebrand-Erkrankung (VWE; engl. VWD)
ist die hdufigste angeborene Gerinnungsstorung
und zeichnet sich durch einen mengenmafiigen Mangel
oder eine Funktionsstérung des Von-Willebrand-Faktors
aus. Bedingt dadurch kommt es zu einer Blutungsnei-
gung, die in vielen Fillen leicht bis moderat ausfallt und
oftmals nicht oder erst spdt erkannt wird. Mitunter erst
dann, wenn, etwa durch einen Unfall oder einen ope-
rativen Eingriff, unerwartet starke Blutungen auftreten.
Bereits eine Zahnextraktion kann zu schweren Nach-
blutungen fithren. Fir Frauen ist die VWE hdufiger mit
erheblichen Einschriankungen verbunden, etwa durch
schwere Monatsblutungen mit Eisenmangel oder Blu-
tungen wahrend und nach der Geburt eines Kindes. In
der neuen Leitlinie ist den Frauen daher ein eigenes Ka-
pitel gewidmet (siehe Interview ab Seite 15).

Der Von-Willebrand-Faktor (VWF)

Der Von-Willebrand-Faktor (VWF) ist ein Glykoprotein —
also ein Eiweifd im Blut — das eine wichtige Rolle bei der
Blutgerinnung spielt. Um eine Blutung, etwa nach einer
Verletzung zu stoppen, setzen sich Blutpldttchen (Throm-
bozyten) an der verletzten Stelle fest. Der Von-Willebrand-
Faktor wirkt dabei wie eine Art Klebstoff, der die Blutpldtt-
chen an der Gefdflwand halt. Dafiir bindet er an spezielle
Rezeptoren (Andockstellen) auf der Oberflache der Blut-
plittchen, wodurch diese mit der Gefiflwand verbunden
werden. Darliber hinaus bindet der VWF an den fur eine
normale Blutgerinnung bedeutenden Faktor VIII und sorgt
so dafiir, dass dieser ausreichend im Blut vorhanden ist.

Die Von-Willebrand-Erkrankung ‘
wird in 3 Haupttypen eingeteilt:

,

Quantitativer VWF-Mangel, hdufigste Form der VWE, au-
tosomal-dominant* vererbt, meist milder Verlauf. Dieser
Typ zeichnet sich durch niedrige VWF-Plasmaspiegel bei
normaler VWF-Struktur und -Funktion aus.
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VON-WILLEBRAND-ERKRANKUNG

Qualitative Beeintrdchtigung der Von-Willebrand-Fak-
tor-Synthese und -Funktion aufgrund verschiedener
genetischer Anomalien, autosomal dominant vererbt.

Seltene autosomal-rezessive Krankheit, nicht nachweis-
bare VWEF-Spiegel. Es handelt sich um eine schwere
Form mit stark gestorter Blutstillung, spontanen Blutun-
gen und deutlichen Symptomen.

Bei der VWE Typ 2 unterscheidet man anhand verschie-
dener funktioneller Veranderungen der VWF- Molekiile,
vier verschiedene Untergruppen:

Bei Typ 2A bindet VWF nicht an Thrombozyten, es
kommt zu einer Verringerung der hochmolekularen
VWEF-Multimere.

Typ 2B ist durch einen qualitativen Defekt des VWF ge-
kennzeichnet: Dieser hat eine erh6hte Bindungsaffini-
tdt zu Blutpldttchen (Thrombozyten), was zu einem ra-
schen Abbau sowohl der VWF-Molekiile als auch der
Thrombozyten (Thrombozytopenie) fithrt und dadurch
eine Blutungsneigung verursacht.

Beim Typ 2M ist die Bindung von VWF an die Thrombo-
zyten vermindert, die VWF-Spiegel und das Verhdltnis
von VWE-Aktivitdt und -Konzentration sind reduziert.

Bei Typ 2N ist die Bindung von VWF an Faktor VIII ge-
stort, und die Faktor-VIII-Konzentration sinkt deutlich
(d. h. auf 1-5%), dhnlich wie bei Himophilie A.

INFO

Medizinische Leitlinien

Medizinische Leitlinien bieten eine systematisch und
wissenschaftlich fundierte Orientierungshilfe und
unterstiitzen Arzte bei diagnostischen und therapeu-
tischen Entscheidungen. Sie fassen den aktuellen
Stand der Forschung zu Diagnostik, Nutzen und Risiken
verschiedener Behandlungsoptionen zusammen und
geben Empfehlungen, kénnen aber nicht jede indivi-
duelle Situation berticksichtigen. Grundsatzlich gilt,
dass immer auch die Situation des einzelnen Patienten
und seine Bediirfnisse zu berticksichtigen sind. Die
Therapiefreiheit des Arztes wird nicht eingeschrankt.
Leitlinien werden von Vertretenden der Berufsgruppen
unter dem Dach der Fachgesellschaften in regelmafi-
gen Abstanden Uberarbeitet oder erneuert und leisten
einen wichtigen Beitrag zur Qualitatssicherung in der
medizinischen Versorgung.

(Quellen: www.bundesgesundheitsministerium.de/service/begriffe-von-
a-z/l/leitlinien.html und www.stiftung-gesundheitswissen.de/)

Komplexe Diagnostik, oft unzureichende Kenntnis

Die Haufigkeit der VWE kann nur geschdtzt werden und
unterliegt einer grofien Schwankungsbreite, was unter
anderem damit zusammenhdngt, dass die Blutungssym-
ptome variieren und die Diagnostik komplex ist. Darliber
hinaus werden die VWEF-Spiegel durch zahlreiche Fakto-
ren beeinflusst: Korperliche Aktivitdt, Stress, Nikotin und
Infektionen spielen ebenso eine Rolle, wie Hormone und
das Alter. Auch die Blutgruppe ist von Bedeutung: So ist
die von-Willebrand-Faktor-Konzentration bei Menschen
mit Blutgruppe O im Durchschnitt etwa 25 % niedriger
als bei Personen mit anderen Blutgruppen. Aber auch
eine unzureichende Kenntnis tiber das Krankheitsbild
der VWE fihrt dazu, dass sie oft nicht oder erst spdt er-
kannt wird, heifdt es in der neuen Leitlinie. Schdtzungen
zufolge sind deutschlandweit ca. 800.000 Menschen be-
troffen, Dr. Sonja Alesci geht von einer hohen Dunkel-
ziffer aus.

Der Von Willebrand Faktor ist das groRte Protein im menschlichen Korper. Der
Spiegel des VWF im Blut ist auch bei Gerinnungsgesunden nicht immer gleich. Er
kann voriibergehend ansteigen, so zum Beispiel bei Stress, kdrperlicher Anstrengung
oder Entziindungen. Das ist eine normale Reaktion des Korpers und in der Regel
kein Grund zur Sorge, aber sehr wichtig zu beachten, wenn es darum geht, eine von
Willebrand Erkrankung zu diagnostizieren.



Die Diagnostik ist aufgrund der
Heterogenitat des Krankheitsbildes
sehr anspruchsvoll.

Insgesamt gebe es erschreckend viel Unkenntnis zur
Von Willebrand Erkrankung, sagt die Himostaseologin
aus Bad Homburg, die die wissenschaftliche Leitung
bei der Erstellung der aktuellen Leitlinie hatte. ,Es hat
mich Uberrascht, wie diinn die Datenlage zur hdufigsten
Gerinnungsstorung ist. Wir miissen die Von Willebrand
Erkrankung viel starker in den Fokus riicken, eine Erwei-
terung der Datenlage ist essenziell.” Die sehr heterogene
Erkrankung bringe eine Vielzahl sehr komplexer Themen
mit sich, die eine individualisierte und interdisziplindre
Versorgung von Patientinnen und Patienten erfordere.

Kernpunkte der neuen Leitlinie

Herausgegeben von der DGHO via Onkopedia, legt die
neue Leitlinie den Fokus auf stdrkere Individualisierung,
basierend auf dem Schweregrad und den Symptomen ei-
nes jeden Patienten. Adressiert wird die grofie Bandbrei-
te der VWE, von milden Fallen bis zu schweren Formen.
Klar definierte, diagnostische und therapeutische Schrit-
te tragen dem heterogenen Krankheitsbild Rechnung,
mit dem Ziel, die Behandlung effektiver und auch pati-
entengerechter zu gestalten.

Hervorzuheben sind die interdisziplindren Ansdtze
mit einer starkeren Einbindung verschiedener Fachdis-
ziplinen, um die komplexe Diagnostik und Behandlung
besser zu steuern. Vereinfacht wird die Diagnose, insbe-
sondere fir Typ 1: Indem Patienten mit Werten zwischen
0,3-0,5 U/mL und Blutungen als VWE-Typ 1 eingestuft
werden, soll der Behandlungszugang erleichtert werden,
auch wenn diese Grenzen umstritten sind.
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Umfassende Inhalte

In der umfassenden Leitlinie finden sich alle wichtigen
Aspekte zur VWE. Neben der Definition sowie Basisin-
formationen zur VWE, sind Vorkommen und Verteilung
(Epidemiologie) der Von Willebrand-Typen (Typ 1, Typ 2,
Typ 3) sowie der jeweiligen Unterformen und der geneti-
schen Prdvalenz aufgefiihrt. Darliber hinaus finden sich
Inhalte zu Entstehung, und klinischem Bild der VWE:
Blutungssymptome, Gelenkblutungen, Fehlbildung von
Blutgefiflen (Angiodysplasie), Eisenmangel(andmie),
Fehlgeburten, allgemeine Krankheitslast (Morbiditat).
Viel Raum nehmen Diagnose und Diagnose-Kriterien
ein, inklusive der Labormethoden in Bezug auf die un-
terschiedlichen Typen und deren Differenzierung. Auch
zur Therapie der VWE ist eine gute Ubersicht enthalten,
mit Vorstellung der Therapieoptionen, unterschiedlichen
Ansdtzen und Zusammenfassungen zu den einzelnen
Praparaten.

Es geht um spezielle Patientengruppen, um Kinder, Ju-
gendliche, alte Menschen, ebenso wie Patienten mit
Hemmkorper gegen VWE. Besonders wichtig, sagt Sonja
Alesci, sei ihr die Patientengruppe der Frauen, denen
die Leitlinienautorin ein eigenes Kapitel gewidmet hat.
Neben starken Regelblutungen und Hormonen, wer-
den besondere Situationen, wie operative Eingriffe,
Schwangerschaft und Geburt aufgegriffen.

WISSEN*

Glykoproteine sind Makromolekiile, die aus einem
Protein und einer oder mehreren gebundenen Kohlen-
hydratgruppen (Zuckergruppen) bestehen.

Autosomal dominant vererbt bedeutet, dass eine
Krankheit auftritt, wenn nur eine einzige Kopie des mu-
tierten Gens (Allel) auf einem der ersten 22 Chromo-
somenpaare (Autosomen) vorhanden ist, wodurch die
Krankheit mit 50%iger Wahrscheinlichkeit vererbt wird,
auch wenn nur ein Elternteil betroffen ist.

Ein Multimer ist ein Molekil das aus mehreren Unter-
einheiten besteht, der Begriff wird spezifisch fur die
Analyse des Blutgerinnungsfaktors von-Willebrand-
Faktor (VWF) genutzt, um dessen Grofie zu bestimmen
und Krankheiten wie die VWE zu klassifizieren.

Antifibrinolytische Therapie: Antifibrinolytika hemmen
die Fibrinolyse - also die korpereigene Auflosung von
Blutgerinnseln (Thromben).

©ADbb.: iStockphoto.com/Alena Butusava
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Schmerzmittel, Begleiterkrankungen und Begleitme-
dikation finden ebenso Berlcksichtigung wie Gelenk-
schdden (Hamarthrosis und Arthropathie), kardiovas-
kuldre und thrombotische Erkrankungen.

Nicht zuletzt greifen die Autoren den wichtigen Aspekt
der Awareness auf, gehen auf Lebensqualitdt, und De-
pressionen ein und werfen einen Blick auf den Sport (zu
dem es kaum Daten gibt). Erwdhnt wird die Option der we-
nigen alternativen und komplementdren Behandlungs-
methoden sowie innovative (noch) nicht zugelassene
Therapieformen und aktive klinische Studien. Auch Reha-
bilitation und Sozialrecht sind Teil der Leitlinie, aus der in
diesem Artikel nur einige Aspekte beleuchtet werden kén-
nen. (In den folgenden Ausgaben der Himovision wird es
weitere Details, etwa zu den Angiodysplasien, geben.)

nesebogen zur Beurteilung der Blutut

ISTH-BAT steht fiir , International Society on Thrombosis and Haemos-
tasis Bleeding Assessment Tool“, es handelt sich um einen standardi-
sierten, strukturierten Fragebogen, der zur systematischen Erfassung und
Bewertung von Blutungsneigungen bei Verdacht auf Blutgerinnungssto-
rungen dient, um die Schwere der Symptome objektiv zu messen und die
Diagnose zu unterstiitzen. Darin wird nach verschiedenen Blutungsarten
gefragt und nach deren Haufigkeit und Schwere, um zwischen normalem
und krankhaftem Blutungsverhalten zu unterscheiden.

Blutungssymptome

Typische Blutungssymptome sind vor allem Blutungen
von Haut und Schleimhaut sowie Blutungen in Risikosi-
tuationen. Zu den hdufigen Symptomen gehoren:

verstdrkte Blutungen und liangeres Nachbluten bei
kleinen Verletzungen
+ Nasenbluten
+ Neigung zu blauen Flecken
+ schwere Menstruationsblutungen (Hypermenorrhoe)
+ Blutungen nach Zahneingriffen, Zahnfleischbluten
+ Blutungen nach der Geburt und nach Operationen
+ urogenitale Blutungen (zu den Harn- und Geschlechts-
organen gehorend)
+ Gelenkblutungen (Hamarthros) insbesondere bei
Typ 3, selten auch bei schweren Formen von Typ 1 und 2
+ Gastrointestinale Blutungen (vor allem Darmblutungen).

Die Blutungszeichen variieren zwischen Patienten,
innerhalb einer Familie und kénnen sich bei ein und
demselben Patienten im Laufe des Lebens verandern.

Fruherkennung

Mit eingeflossen in die neue Leitlinie ist eine besse-
re Fritherkennung der angeborenen von Willebrand-
Erkrankung und damit die Vorbeugung vor moglichen
Folgen. Bei bekannter VWE in der Familie, heif’t es un-
ter Punkt 3 in der Leitlinie, sei eine frithe Diagnostik der
Familienangehdrigen moglich. Diese kénne unabhdngig
von einer Blutungssymptomatik erfolgen. Patienten mit
VWE sollten im Gerinnungszentrum entsprechend auf-
geklart werden und ggf. eine Therapie erhalten.

Hervorgehoben wird der, durch eine Forschungsgrup-
pe belegte, Nutzen des ISTH-BAT (s. Info links) als diag-
nostisches Hilfsmittel bei Jugendlichen mit schwerer
Menstruationsblutung. ,Aufgrund seiner standardisier-
ten Anwendung und der Evidenz fiir seine prddiktive
Aussagekraft wdre es wilnschenswert, den ISTH-BAT
routinemaRig in der klinischen Praxis einzusetzen, um
die frithzeitige Identifikation von Blutungsstérungen in
dieser Altersgruppe zu férdern®, so die Leitlinienautoren.

Die Von-Willebrand-Erkrankung erkennen...

Eine endgultige Diagnose kann - aufgrund der zahlrei-
chen einflussnehmenden Faktoren — meist erst nach
mehreren Blutuntersuchungen zu verschiedenen Zeit-
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Bei der Von-Willebrand-Erkrankung handelt
es sich um eine sehr heterogene Erkran-
kung. Sie bringt eine Vielzahl komplexer
Themen mit sich, die eine individualisierte
und interdisziplindre Versorgung von
Patientinnen und Patienten erfordert. Eben-
diese patientenzentrierte und multidiszipli-
nare Herangehensweise findet in der neuen
Leitlinie Beriicksichtigung. Durch eine

starkere Einbindung verschiedener Fachdis-
ziplinen, soll die komplexe Diagnostik und
Behandlung besser steuerbar werden.

punkten erfolgen. Die aktuelle Leitlinie fasst das Thema
wie folgt zusammen:

Die Diagnose der von-Willebrand-Erkrankung erfordert
eine Kombination aus detaillierter Anamnese inkl. Fa-
milienanamnese, einer Kombination und ggf. Wiederho-
lung von spezialisierten Labortests und einer differen-
zierten Interpretation der Ergebnisse. Zum Einsatz kom-
men standardisierte Fragebdgen zur Blutungsanamnese,
Labortests, Spezialdiagnostik zur Diagnose von Subtypen
sowie die genetische Testung, die einen zunehmend gro-
Beren Stellenwert einnimmt. Zukiinftig flieRen mehr
biochemische und molekulare Daten ein, um die
Einteilung der VWE-Typen (insbesondere Typ 1) zu
verfeinern, da Mutationen im VWF-Gen inzwischen
besser verstanden werden. Mithilfe einer VWF-Multi-
merenanalyse* lassen sich spezifische Gen-Mutationen
identifizieren, die entscheidend fiir die Wahl der Thera-
pie sind. Weiterfiihrende Infos zur Diagnostik werden in
der Leitlinie unter Punkt 5.2 beschrieben.

...und behandeln

Die Behandlung der VWE variiert nach Typ und Schwe-
regrad. In den Leitlinien werden unterschiedliche An-
sdtze aufgefiihrt, die entweder zu einer Erh6hung des
korpereigenen von-Willebrand-Faktors (VWF) im Blut
fihren oder den VWF ersetzen. Unterschieden wird nach
+ Behandlung einer akuten Blutung bei Bedarf
(on demand)
+ vorbeugenden Mafinahmen, etwa vor operativen

Eingriffen aber auch in bestimmten Lebensphasen
(Kurzzeit-Prophylaxe)

+ Dauertherapie mit regelmafiigen Faktorinfusionen
(Langzeit-Prophylaxe)

Bei der Therapie-Entscheidung miissen, der Leitlinie

zufolge, zahlreiche Faktoren berticksichtigt werden.

Hierzu gehéren u.a.,

+ die klinische Blutungsneigung des jeweiligen Patienten

+ die Von-Willebrand-Faktor-Spiegel

+ mogliche Gelenkschdden

+ der bisherige Verlauf von Krankheit und Blutungen
(Anamnese)

+ Therapie-Nebenwirkungen

- etwaige Konsequenzen fir Ausbildung und Beruf
(Berufsunfihigkeit vermeiden)

+ das Alter des Patienten, mogliche weitere Erkrank-
ungen und Medikationen

+ Patientenwille, Gesundheitskompetenz, psychosoziale
Situation

+ der starkere Bewegungsdrang bei Kindern und Jugend-
lichen und die Berlicksichtigung des Verletzungsrisi-
kos in Kindergarten, Schule,Freizeit.

Ganz wichtig — auch das wird in der Leitlinie erwdhnt —
ist das sogenannte Shared Decision Making (SDM), also
die gemeinsame Entscheidungsfindung. Dies fordere die
Patientenbeteiligung an der Behandlung und stdrke durch
aktives Mitgestalten das Vertrauen und die Adhdrenz zu
Therapieempfehlungen, so die Leitlinienautoren.

Zu den unterschiedlichen therapeutischen Optionen



zdhlen: Tranexamsdure, eine antifibrinolytische* The-
rapie, die als Basistherapie insbesondere von Schleim-
hautblutungen Anwendung findet, oral, intravends, als
Nasensalbe oder Mundspiilldsung.

Desmopressin (DDAVP) kann in Form eines Nasensprays
angewendet werden und kommt bei Typ 1 sowie auch
Typ 2A, 2M und 2N zum Einsatz, um die Freisetzung von
VWF und Faktor VIII zu stimulieren.

VWF-Konzentrate werden verwendet, um den Mangel
an Von-Willebrand-Faktor zu ersetzen, insbesondere bei
schwereren Formen der VWE oder wenn Desmopressin
nicht wirksam oder kontraindiziert ist. Die Konzentrate
stehen in plasmatischer sowie rekombinanter Form zur
Verfiigung und enthalten einen (je nach Praparat) unter-
schiedlichen Anteil an Faktor VIII. Auch FVIII-arme oder
FVIII-freie Praparate sind verfiigbar. Fir die Therapie der
VWE zugelassen sind: Haemate® und Voncento® (CSL
Behring), Wilate® (Octapharma), Willfact® (LFB) und Vey-
vondi® (Takeda).

In einigen Fallen, beispielsweise bei Patienten mit In-
hibitoren, kann eine Kombination aus verschiedenen
Therapien erforderlich sein, um eine effektive Blutungs-
kontrolle zu erreichen. Off-Label kommt bei diesen Pa-
tienten mitunter auch Emicizumab (Hemlibra®/Roche)
zum Einsatz. In einer multizentrischen Phase-III-Studie,
sollen jetzt Wirksamkeit, Sicherheit, Pharmakokinetik
und Pharmakodynamik der Emicizumab-Prophylaxe bei
Menschen mit VWE Typ 3 untersucht werden.

Welche Therapien fiir wen geeignet sein kénnen und wie
sie im Einzelnen wirken, ist in der Leitlinie unter Punkt
6.3. ,Vorstellung der Therapieoptionen” aufgefiihrt.

Mehr Awareness und mehr Daten bendtigt

Auch die Erhéhung der 6ffentlichen Aufmerksamkeit
fiir die von Willebrand Erkrankung ist ein Punkt in der
Leitlinie. ,Um die Awareness fiir dieses Krankheitsbild
zu verbessern, werden u. a. Social-Media-Formate und
Patientenorganisationen (z.B. IGH, DHG, OHG, SHG) ge-
nutzt, so die Autoren.

In engem Zusammenhang damit stehen auch Umfragen
und Studien zu persénlichen Erfahrungen von Betroffe-
nen und Angehdrigen (s. Seite 5). Sie dienen dazu, Daten
zu sammeln zu u.a. Lebensqualitdt, mentaler Gesund-
heit und Sport, wobei insbesondere zum Thema VWE
und Sport bislang nur wenige Daten existieren.

Mehrere Studien haben bereits gezeigt, dass Depressi-
onen und Angstzustdnde auch bei Patienten mit VWE
auftreten: Zu den Faktoren, die damit in Zusammen-
hang stehen, gehoren ein Mangel an sozialer Unter-
stitzung und hdufige Blutungen. Ein Screening fur
psychische Gesundheit ist auch bei Patienten mit VWE
zur gesamtheitlichen klinischen Beurteilung sinnvoll.
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INTERVIE

mit Dr. Rosa Sonja Alesci, Arztin fiir Innere
Medizin und Hamostaseologie, Arztliche
Leitung des IMD Gerinnungszentrums
Hochtaunus in Bad Homburg, federfuhrende
Leitlinienautorin der aktuellen Von-
Willebrand-Leitlinie

Frau Dr. Alesci, warum brauchte es dringend eine neue
Leitlinie?

Es gab, auRBer den 2012 zuletzt aktualisierten Empfeh-
lungen, nur eine internationale Leitlinie der WFH und
ISTH aus dem Jahr 2021. In den weltweiten Empfehlun-
gen werden aber keine spezifischen, fur Deutschland,
Osterreich und die Schweiz (D, A, CH) giiltigen Para-
meter, etwa zu rechtlichen Gegebenheiten oder Medi-
kamentenzulassungen bertcksichtigt. Auch die Mog-
lichkeiten, die wir zur Diagnostik haben, sind in einer
internationalen Leitlinie nicht darstellbar. Es brauchte
eine, fur hiesige Bedirfnisse und Gegebenheiten zuge-
schnittene Version.

Was sind die aus Ihrer Sicht wichtigsten Unterschiede zur
internationalen Leitlinie und die bedeutendsten Aktuali-
sierungen?

Wir haben die Leitlinie explizit fir die D-A-CH-Region
geschrieben und dabei versucht, die ganze Bandbreite
unterschiedlicher Parameter aufzugreifen. Fir mich von
besonderer Bedeutung ist das eigene Kapitel zum The-
ma Frauen, aber auch Begleiterkrankungen, Gelenkge-
sundheit und Lebensqualitat finden Berlcksichtigung.
Neu und moglicherweise ungewohnt sind sicherlich
auch die wenigen naturheilkundlichen Aspekte und die
Awareness. In den Mittelpunkt gertickt wird aber auch
eine insgesamt stdrkere Individualisierung der Behand-
lung sowie mehr interdisziplindre Versorgung.



HAMOVISION

©ADbb.: iStockphoto.com/medesulda

VON-WILLEBRAND-ERKRANKUNG

»Was gar nicht funktioniert ist

eine ,,One size fits all“- Therapie«

Welche Fachdisziplinen miissen vor allem mehr eingebunden
werden?

Hier ist insbesondere die Gyndkologie zu nennen. Die VWE
betrifft ja sowohl die schwere Menstruationsblutung als
auch Schwangerschaft, Geburt und Hormone. Darliber hin-
aus sind Orthopaden und Physiotherapeuten unbedingt mit
einzubeziehen. Geht es um altere Patienten, miissen auch
Kardiologen involviert und bei geplanten Operationen soll-
ten die Chirurgen mit im Boot sein. Auch Haus- und Kinder-
drzte sollten integriert sein.

Fiir Gyndkologen wire das Kapitel 6.4.2 der Leitlinie empfeh-
lenswert. Worum geht es hier?

Eine Umfrage unter Gynakologen zeigte, dass
das Bewusstsein fiir Blutungsneigungen,
einschliefilich VWE, als Ursache fur Hy-
permenorrhoe (starke Regelblutung) in
diesem Fachbereich gering ist. Das hat
mich selbst tberrascht. Es ist aus mei-

ner Sicht nicht hinnehmbar, dass es bei
Frauen mit vererbten Blutungsneigun-
gen wie der VWE immer noch zu einer
langeren diagnostischen Verzogerung
kommt. Insbesondere die Hypermenorrhoe
mit allen Folgeerscheinungen (Eisenmangel,
Schwindel, sozialer Riickzug etc.) muss mehr
Aufmerksamkeit erhalten.

Welche Therapie wird hier laut Leitlinie empfohlen?

Den internationalen Leitlinien von 2021 zufolge, wird emp-
fohlen, zur Behandlung der schweren Menstruationsblutung
bei VWE zunachst Tranexamsaure, dann wenn maglich
DDAVP oder aber schlieBBlich Faktorenkonzentrate zu geben.
Leider basieren diese Empfehlungen auf geringer Daten-
bzw. Studienlage.

Hdufig wird jungen Frauen ja schnell die Pille verordnet...

Ja, leider. Hierzu muss erwahnt werden, dass die meisten
hormonellen Kontrazeptiva nicht offiziell zur Behandlung
einer Blutungsneigung zugelassen sind, sondern primar zur
Empfangnisverhiitung. Fur einige Frauen kann die Hormon-

Dr. Rosa Sonja Alesci,

therapie Vorteile bieten, es missen aber Nebenwirkungen
beachtet werden, dartiber hinaus wollen insbesondere Mad-
chen und junge Frauen oftmals gar nicht die Pille nehmen.
Insgesamt ist die Datenlage aber auch zur Behandlung mit
Hormonen bei VWE sehr diinn. Es existiert nur eine Beob-
achtungsstudie, die sich damit befasst - keine prospektive
Studie und kein Register. Wir halten es fir sinnvoll, die
mittlerweile ,automatisierte” Empfehlung der Hormon-
gabe, um die Blutung zu vermindern oder zu stoppen, zu
Uberdenken. Allen Frauen, die davon profitieren, sollte die
Maoglichkeit einer Kurzzeit- (intermittierenden) Pro-
phylaxe wahrend der Menstruationsblutung mit
einem Faktorenpraparat, angeboten werden.
Dadurch wird auch einem durch starke
Blutungen verursachten Eisenmangel
vorgebeugt.

Erhalten diese dann praktisch immer nur
zu ihrer Regelblutung ein Prdparat?

Ja, wir organisieren das hier in unserem
Zentrum mit dem Homecare-Service, der zu
den Frauen nach Hause kommt.

Quasi eine sich monatlich widerholende Kurzzeitprophy-
laxe, bestenfalls fiir die Zeit von der ersten Regelblutung bis zu
den Wechseljahren...

Nun, gerade Frauen in der beginnenden Menopause leiden
oft (erneut) unter starken Blutungen. Die Behandlung der
Hypermenorrhoe wird aber haufig mit jungen Frauen asso-
ziiert. Auch hierzu scheint es erschreckend wenig Kenntnis
zu geben und wir halten eine Erweiterung der Datenlage zu
diesem Thema flr essenziell.

In der Leitlinie wird auf das pflanzliche Mittel Monchspfeffer
verwiesen...

Es hilft nicht allen Frauen, das muss man klar sagen. Und es
war nicht leicht, dies mit in die Leitlinie aufzunehmen. Aber
viele junge Madchen und Frauen fragen nach pflanzlichen



Alternativen und sind total happy, wenn man sagt, dass es
noch eine Option aus der Naturheilkunde gibt. Und wenn
es rund 50-70 % der Betroffenen hilft, dann sollte es auch
Erwahnung finden. Es geht ja darum, gemeinsam mit Pati-
enten eine fur alle akzeptable Losung zu suchen.

Was ist in Bezug auf die Schwangerschaft noch zu beachten?

Wahrend der Schwangerschaft steigen die von Wille-
brand-Parameter haufig (vor allem bei den milden For-
men), kénnen jedoch nach der Geburt wieder abfallen.
Eine weitere wichtige Erkenntnis, die wir auch in der
Leitlinie darlegen, ist, dass selbst wenn die VWF-Spiegel
bei einer Schwangeren bei um die 50 % liegen, ein erhdh-
tes Blutungsrisiko bestehen kann. Man hat in Studien den
VWE-Wert bei Patientinnen vor der Entbindung auf 120 %
angehoben und festgestellt, dass sie weniger bluten als
die Patientinnen mit Werten unter 100%. Vielfach besteht
die Annahme, dass es bei einem Faktorspiegel von Uber
40 % grundsatzlich nicht zu Blutungen kommt. Dem ist
aber nicht so. Fiir die Geburtsvorbereitung ware ein Wert
von 100 % ein wichtiger Zielwert. Auch das Blutungsrisi-
ko nach der Geburt wird haufig unterschatzt, oftmals fehlt
es an einer ausreichenden Kontrolle. In der Regel werden
die Vor-Schwangerschaftswerte nach ca. 3 Wochen wieder
erreicht, aber das kann individuell sehr unterschiedlich
sein.Jede Patientin ist anders. Eine detaillierte Aufkla-
rung von Patientin, Familie, Hebammen und Geburtshel-
fern im Vorfeld ist essenziell. Zudem sollte die Klinik, in
der entbunden wird, das Faktorpraparat bereitstellen, ein
multidisziplindres Team aus Experten fir Geburtshilfe,
mutterlich-fetale Medizin, Hdmostaseologie, Andsthesi-
ologie ware wiinschenswert. Nicht zuletzt: Weitere For-
schung bzw. die Erfassung von Registerdaten sind sinnvoll
und erforderlich.

Wie bei einer Entbindung, gibt es auch bei Operationen einiges
zu beachten. Auch das wird in der Leitlinie thematisiert.

Die Empfehlungen, die in Bezug auf Operationen vorliegen,
sind wenig umfassend, man orientiert sich bisher vor allem
an der Hamophilie. Es ist aber ganz wichtig zu wissen, dass
man auch bei Patienten mit VWE-Typ 1, die vielleicht sonst
gar keine Symptome haben, vor jedwedem Eingriff etwas
mehr Zeit in die Vorbereitung investieren muss. Bereits eine
routinemafiige Zahnbehandlung kann dazu fiihren, dass es
zu sehr starken Nachblutungen kommt. Das lasst sich mit
guter Vorbereitung verhindern.

Wie muss diese aussehen?

Zunachst braucht man einen erfahrenen Arzt und muss
eruieren, welche Therapie Uberhaupt die richtige ist. Sind
die Werte so gut, dass Tranexamsaure reicht oder braucht
es DDAVP? Gibt es in Bezug auf DDAVP Kontraindikationen
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und ware ein Faktorpraparat womoglich doch besser? Dann
wird es kompliziert, weil die allermeisten VWE-Patienten
sich den Faktor nicht selbst injizieren konnen. In jedem Fall
ist das mit organisatorischem Aufwand verbunden, mitunter
mussen die Patienten vor einer ambulanten Zahn-OP ins
Hamophilie-Zentrum, und stehen ggf. vor einem Problem,
wenn sie 12 Stunden nach der OP erneut Faktor benoétigen.
In groBeren Stadten lasst sich dies ggf. mit dem arztlichen
Bereitschaftsdienst in einer Klinik losen, unter Umstanden
fuhrt ein eigentlich harmloser Eingriff aber dazu, dass Pati-
enten stationar aufgenommen werden missen.

Es gibt also viele Faktoren, die es zu beriicksichtigen gilt...

Ja, das Krankheitsbild ist komplex und insofern herausfor-
dernd, als dass es eine sehr individuelle Behandlung erfor-
dert. Es reicht von Patienten mit sehr milden Symptomen,
die bei Bedarf behandelt werden miussen, bis zu solchen,
die schwere Blutungssymptome haben und dauerhaft Pro-
phylaxe benoétigen. Dazwischen gibt es vielfaltige Formen
mit unterschiedlichen Symptomatiken, die sich im Laufe
eines Lebens zudem noch wandeln kdnnen. Und es gibt
Patienten, die trotz eines vermeintlich milden Typ 1 hau-
figer bluten und von einer Therapie profitieren. Solchen
Patienten den Zugang zu Behandlung zu erleichtern ist
ebenfalls Ziel der neuen Leitlinie. Wir entscheiden nicht
mehr nur nach dem einen Laborwert oder sagen, nur bei
Typ 2 oder 3 ist eine Prophylaxe mdglich, sondern erfas-

Dass Eisenmangel mit einer von Willebrand Erkrankung ein-
hergehen kann, ist erwiesen. In diesem Zusammenhang kann
es auch von Bedeutung sein, dass anhaltender Eisenmangel zu
Erschdpfung (Fatigue) und depressiven Verstimmungen filhren
kann. Die Datenlage zu Fatigue und Depressionen bei der von
Willebrand Erkrankung ist noch sehr diinn.

©ADbb.: iStockphoto.com/ljubaphoto
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»Wir entscheiden nicht mehr nur nach dem einen
Laborwert oder sagen nur bei Typ 2 oder 3 ist eine
Prophylaxe moglich, sondern erfassen gezielt

Symptome, um individualisiert auf den einzelnen

Patienten eingehen zu kdnnen.«

sen gezielt Symptome, um individualisiert auf den einzel-
nen Patienten eingehen zu konnen. Die individualisierte
Herangehensweise flhrt auch dazu, dass wir Patienten in
bestimmten Lebensphasen eine Therapie anbieten, etwa
Kindern, die aufgrund von wiederholtem Nasenbluten zu
oft der Kita oder Schule fernbleiben missen. Oder, wie
schon erwahnt fir Frauen, die jeden Monat erneut unter
starken Menstruationsblutungen leiden.

Bereits die Diagnose ist ja eine komplexe Angelegenheit, gibt
es inzwischen neue Testmoglichkeiten, um den Weg bis zum
Erkennen des vorliegenden VWE-Typs abzukiirzen?

INFO

HMB002

HMB-002 ist ein experimenteller monoklonaler Anti-
korper, der zur prophylaktischen Behandlung der Von-
Willebrand-Erkrankung (VWE) entwickelt wird. Indem
er den Abbau des Von-Willebrand-Faktors (VWF) ver-
zogert und so den Spiegel erhoht, werden Blutungen
verhindert. Er wirkt, indem er gezielt eine bestimmte
Region des VWF schitzt, ohne dessen Funktion zu
beeintrachtigen. Der Wirkstoff befindet sich in der
klinischen Entwicklung (Phase 1/2) unter dem Namen
Velora Pioneer”zur Behandlung aller VWE-Typen. Pra-
klinische Daten deuten auf ein starkes Potenzial fir
einen bedeutenden therapeutischen Nutzen hin. Weite-
re Informationen: clinicaltrials.gov (NCT06610201) und
https://www.hemab.com

VGAO039

,In Studien hat der monoklonale Anti-PS-Antikorper,
sowohl die Thrombozytenablagerung als auch die Fi-
brinakkumulation an Stellen mit Endothelzellschaden
gefordert und somit sowohl die primadre als auch die
sekundare Hamostase verbessert.”

(Quelle und weitere Informationen: DOI:10.1182/blood-2025-3051)

Nicht wirklich neue. Aber die genetische Untersuchung

wird einen hoheren Stellenwert bekommen, der Zugang ist
leichter geworden, nach wie vor sind jedoch mehrere Unter-
suchungen und Tests mit dazwischenliegenden Zeitabstan-
den erforderlich. Es bleibt eine aufwendige Diagnose. Allein
aufgrund der vielen Faktoren, die den VWF beeinflussen.
Nicht selten kommt es vor, dass ich Patienten wieder nach
Hause schicken muss, weil der CRP-Test erhohte Entziin-
dungswerte zeigt. Viele merken das gar nicht, aber es wiirde
das Ergebnis verfalschen.

Was ist in der Pipeline?

Es gibt derzeit viel Forschung zu den sogenannten ,reba-
lancing agents®, also Therapien, die nicht den fehlenden
Gerinnungsfaktor ersetzen, sondern das natirliche Gleich-
gewicht zwischen gerinnungsférdernden und -hemmenden
Faktoren wiederherstellen. Sie wirken anders als herkmm-
liche Faktorkonzentrate und sind besonders vorteilhaft

fur Patienten mit Hemmkaorpern. Zu nennen sind hier zum
Beispiel der Protein-S-gerichtete monoklonale Antikorper,
VGAO039 oder HMBO002, ein monovalenter Antikorper, der
gezielt an das Ende (die C-terminale CK-Domane) des VWF
bindet, und das Protein somit vor dem Abbau schiitzt.

Frau Dr. Alesci, vielen Dank fiir das Gesprdch.

AUSBLICK HHh

VWE, Angiodysplasie, Darmblutung

Patienten mit VWE haben ein erhohtes Risiko fir
Angiodysplasien. Hierbei handelt es sich um eine
Fehlbildung von BlutgefaRen (Arterien, Venen, Lymph-

gefafien), die angeboren oder erworben sein kdnnen
und Uberall im Korper, oft aber im Magen-Darm-Trakt,
auftreten. Sie fuhren haufig zu chronischen Blutungen,
die Eisenmangel und Anamie verursachen, sowie zu
sichtbaren Veranderungen wie roten Flecken, Schwel-
lungen oder Schmerzen. Mehr dazu in der nachsten
Hamovision im Juni 2026.
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Gerinnungsstorung?
Bleiben Sie informiert.

Aktuelle Informationen sind die Basis, um sicher und aktiv mit
Hamophilie oder der Von-Willebrand-Erkrankung zu leben.
Nutzen Sie unsere Infoportale fur Patient:innen und Angehdrige:
www.haemophilie-therapie.de und
www.info-von-willebrand.de

Hamophilie Von-Willebrand-Erkrankung

e Expertenbeitrage zu Basics & Therapien ¢ Basisinformationen zur VWE
¢ Downloads fur Ihren Alltag ¢ News und Veranstaltungshinweise

* Live-Web-Seminare o S  Umfassender Servicebereich

www.haemophilie-therapie.de i www.info-von-willebrand.de
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¢ IGH

Interessengemeinschaft
Hémophiler e.V.

Lukas Leihberg

Fine starke Gemeinschaft - ein stabiles Netzwerk

Die IGH ist ein bundesweit tdtiger Patienten-
verband - engagiert fiir Menschen mit Blut-
gerinnungsstérungen und ihre Familien.

Wir machen uns stark — fiir deine Rechte,
deine Gesundheit, deine Lebensqualitdt. Wir
vertreten deine Interessen, unterstiitzen im
Alltag und stiarken unsere Gemeinschaft.

Interessengemeinschaft Himophiler eV.

e 1992 gegrundet

« Vertritt die Interessen von Betroffenen und Angehdrigen

e Bundesweit tatig

e Mochte Patienten zum Mitwirken aktivieren

« Mitgliedschaft und Mitarbeit in wichtigen Entschei-
dungsgremien (DHR, Stiftungsrat HIV, AK-Blut,
Patientenvertretung im G-BA)

e Ehrenamtlich tatige Fachkrafte & hauptamtliche
Mitarbeiter

 Aktuelle Projekte und Verlinkungen:
www.igh.info/linkliste

Kontakt: E‘E?E 3
. . .r| '.r|J 5
Remmingsheimer Str. 3 E;,:I: "
72108 Rottenburg/Neckar -.;J "rjmn
Tel.: 07472 22 648
E%:.Ta 'Hg:

www.igh.info | mail@igh.info

Tobias Becker
Tanja Zeiser

Maria Schomber

Benjamin Seliger

Mit einem
vielfaltigen
Onlineangebot und
Wolf Ben stetig wachsenden
Mitgliederzahlen sind
wir heute starker
vernetzt denn je:

www.igh.info

Engagement und Termine der IGH: Von und
fir Menschen mit Himophilie, vWD & Co.

Um Menschen mit Hamophilie, YWD sowie anderen Blu-
tungsstorungen und deren Familien zusammenzubringen,
organisiert die IGH regelmaRig Veranstaltungen, Treffen und
Ferienerlebnisse. So z.B. die 2-wdchige Ferienbetreuung am
Werbellinsee fir Kinder und Jugendliche von 6 bis 16 Jah-
ren, das Familien-Begegnungswochenende auf dem Jugend-
hof Finkenberg in Blankenheim und das Treffen der alteren/
erwachsenen Hamophilen (50+). Zudem gibt es Spritzkurse,
den PIT (Patienten-Informations-Tag) am 9. Mai, 2x jahrlich
Selbsthilfe-Begegnungen in Sachsen-Anhalt, Bayern, NRW u.a.
Immer im Vordergrund: Austausch und gelebtes Networking!

Die Vorteile und Extras einer
IGH-Mitgliedschaft:

 Notfall- bzw.,Kihlschrankdose®

« Silikonarmbander ,schwere Gerinnungsstorung”fir Jugend-
liche und Erwachsene

e |GH-Stauschlauche: hautfreundlich und mit ,Bremse”
(druckmindernd)

e PKW-Rettungskarte fiir die Sonnenblende
mit Hinweisaufkleber

* Notfallausweis-Generator mit Kartenhille
flr die Versichertenkarte

¢ Notfallaufkleber als Hinweis fur
Versichertenkarte, Personalausweis & Co.

e Buddyprogramm



Neu bei der IGH:

Endlich verfligbar: Unsere Broschire
zum Thema Sexualitadt und Blut-
gerinnungsstorungen (siehe auch
www.igh.info/broschueren)

Fiir mehr Sicherheit: e

Notfallkarte und Notfalldose
haben ein neues Design

Daruiber hinaus gibt es aktuell .= =

neue Notfallarmbander aus i
Silikon o

Jetzt neu fiir IGH-Mitglieder:

Praktisches Set aus drei verschiedenen Loop-Bandern
(Resistance Bands). Die vielseitigen Fitness-Tools in
unterschiedlichen Starken - fiir Anfanger und Fortge-
schrittene - eignen sich ideal
zur Kraftigung kleiner und
grofder Muskeln, zur
Verbesserung von
Stabilitat, Mobilitat
sowie fur Warm-ups.
In Kiirze mit einer eigens
erstellten Anleitung.

Termine 2026

14.Marz
Mitgliederversammlung in Bonn

9. Mai
Patienten-Informations-Tag (PIT) mit dem Bonner
Gerinnungs-Zentrum im Leoninum, Bonn

25. Juli bis 8. August
-

Erlebnisfreizeit fur Kinder und
Jugendliche am Werbellinsee
www.igh.info/werbellinsee

11-13. September
Wernigerode

25.07.08.08.2026

18.-20. September
Familienwochenende in Blankenheim (Eifel)

9. November oder 16.-18. Oktober
Generation 50/60+

Termindanderungen werden zeitnah auf unserer
Website bekanntgegeben. Mehr Events und Infos:
www.igh.info/termine
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Starkes Netzwerk: Menschen in der IGH

Menschen jeden Alters und aus allen Teilen Deutsch-
lands engagieren sich in der IGH. In Vorstand und
Verwaltung gibt es bekannte und immer wieder auch
neue Namen:

Tobias Becker, 1. Vorsitzender
t.becker@igh.info, Internationales, Sport

Lukas Leihberg, stellv. Vorsitzender
leihberg@igh.info, Sport, Internationales

Till Knippenberg, CFO
knippenberg@igh.info, Finanzen,
Internationales, weitere Gerinnungsstérungen

Christian Schepperle, CEO
mail@igh.info, Geschdiftsfiihrung,
Schriftfiihrer uv.m.

Benjamin Seliger
seliger@igh.info, Hausarzt in Halle/Saale,
Medizinisches

Stephan Pokahr,
pokahr@igh.info, NRW, Beratung (ohne Bild)

Stephanie Brandt
brandt@igh.info, Berlin, Internationales,
junge Erwachsene, Sport

Maria Schomber
schomber-bayern@igh.info, Bayern und
Kinder/Jugendliche

Alexander Heise
heise@igh.info, Bayern, junge Erwachsene, Social-Media

Verwaltungsrat:
Dr. Sylvia Pfensig, Anke Schéfer Dr. Thomas
Becker, Tanja Zaiser, Diana Graf, Ben Wolf

AufRerdem auf der Website der IGH:

Aktualisierte Notfalldokumente:

Formulare zur Erstellung von Vorsorgevollmachten,
Patientenverfligungen, Notfallordner und Notfallausweis
findest du unter: www.igh.info/notfall

Videos zu Neuentwicklungen und alle Web-Seminare
mit der IGH sind auf unserem YouTube-Kanal verfiigbar:
www.youtube.com/user/ighev

Hier geht's zu unserer Linkliste:
https://www.igh.info/linkliste
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Gemeinsam fur Menschen mit Hamophilie:
Die Hemmo-App und die Hamovision

Eine App, die die Kommunikation erleichtert und
Ablaufe vereinfacht. Ein Magazin, das informiert und
Uuber Hintergriinde berichtet: Die Hemmo-App und die

Hamovision sind jetzt ein Team.

Text von Verena Fischer und Tanja Fuchs

Eine digitale App, ein gedrucktes Magazin, ein gemein-
sames Ziel: Wahrend die Himovision ihre Leser mit Ex-
perten-Interviews und Erfahrungsberichten, News und
Wissenswertem rund um Diagnostik, Therapie und den
Alltag mit Himophilie auf dem Laufenden halt, erleich-
tert die Hemmo-App insbesondere die Kommunikation
zwischen allen an der Therapie Beteiligten. Durch die
Kooperation von App und Magazin sollen mehr Men-
schen sowie eine umfassendere Unterstlitzung erreicht
werden. Konkret bedeutet das, dass im News-Feed der
App zukinftig auch Themen aus der Himovision auf-
gegriffen werden, inklusive Verlinkungen zu Magazin-
Artikeln. Gleichzeitig werden Lesende des Magazins von

Hiimowision
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nun an regelmadfig tuber App-Neuigkeiten informiert.
Anlasslich der neuen Kooperation sprach die Himovi-
sion mit dem Hemmo-Mitgriinder Paul Wermes: Uber
die Geschichte der App, aktuelle sowie geplante Funktio-
nen und die Zukunftspldne.

Hemmo-App

Einfach gratis downloaden: Die Hemmo-App gibt es im
App Store und auf Google Play. Mehr erfahren unter:

www.hemmo.de

Mo By pepag




INTERVIE

mit Paul Wermes, Griinder der Hemmo-App

Wie seid ihr auf die ldee gekommen, eine App fiir
Menschen mit Himophilie zu entwickeln?

Ich bin seit knapp 12 Jahren als Patientenvertreter in der Ha-
mophilie aktiv und konnte seitdem immer wieder beobachten,
dass es zwar viele tolle Projekte gab, aber nur wenige davon
die Patienten wirklich erreichten. Und das lag nicht etwa
daran, dass es keine interessierten Hamophilie-Patienten
gab, sondern an dem Umstand, dass die Informationen dazu
nicht bei ihnen ankamen. Solche Kommunikationsbarrieren
wollen wir mit der Hemmo App Uberwinden. Unser Ziel ist es,
die Kommunikation zwischen allen Akteuren im Hamophilie-
bereich so einfach wie madglich zu gestalten und gleichzeitig
Hamophilie-Zentren und Ihre Mitarbeitenden zu entlasten.

Wie unterscheidet sich euer Angebot von anderen
Hdmophilie-Apps?

Kurz gesagt, bieten wir derzeit alles rund um das Thema
Gerinnungstherapie an - auRer die Dokumentation.

Die anderen Apps hingegen sind ausschlief3lich zur Do-
kumentation geeignet. Gemeinsam mit Patienten, Arzten,
Zentren und Apotheken wollen wir Abldaufe und Kommuni-
kationswege einfacher und digital gestalten und den Alltag
erleichtern. Ein wichtiger Baustein dabei ist die Arzt-Patien-
ten-Kommunikation — denn wir haben festgestellt, dass auch
hier viele Informationen verlorengehen, wenn es an einer
guten Anbindung fehlt.

Inwiefern erleichtert Hemmo die Arzt-Patienten-
Kommunikation?

Die kostenfreie App bietet zahlreiche Mdglichkeiten: So
konnen Patienten Uber die Rezept-Funktion mit wenigen
Klicks jederzeit und von Uberall aus ein Rezept anfordern,
unabhéngig von Offnungszeiten und telefonischer Errreich-
barkeit. Nach erfolgreicher Ubermittlung kann das Zentrum
diese Anfrage mit einem Klick annehmen oder ablehnen
und der Patient wird automatisch infomiert. Diese Auto-
matisierung stellt fiir die Zentren eine grofie Entlastung

HAMOVISION
HEMMO-APP

dar. Statt unzahlige Kommunikationskandle bedienen zu
mussen, haben sie im Hemmo Dashboard alle Anfragen auf
einen Blick. Uber die integrierte Terminbuchung kénnen die
Patienten zudem bei ihrem behandelnden Hamostaseolo-
gen im Zentrum Termine buchen, andern oder absagen und
werden automatisch daran erinnert. Darliber hinaus gibt

es einen News Feed, sowie eine Chat-Funktion, die einen
direkten Draht zum Zentrum ermaoglicht. So kdnnen die Pa-
tienten niederschwellig mit dem Zentrum in Kontakt treten
und im Zweifel frihzeitig um Rat fragen. Dadurch werden
abwendbar komplizierte Verlaufe rechtzeitig erkannt. Zudem
konnen die Patienten wichtige Dokumente, wie Arztbrief,
Laborbefund und Zollbescheinigung tiber den datensicheren
Messenger erhalten. Die Dokumente werden automatisch in
der eigenen Wallet hinterlegt. Wer friiher etwa beim Haus-
arzt seinen Laborbefund vergessen hatte und auf das Fax
aus dem Zentrum warten musste, hat jetzt mit der Hemmo
App alle Dokumente stets dabei.

Kannst du ein konkretes Beispiel nennen, warum der Chat mit
dem Zentrum sinnvoll ist?

Auf der Tagung der Gesellschaft fiir Thrombose- und Hamo-
staseforschung (GTH) im vergangenen Jahr, wurde beispiels-
weise von dem Fall eines zwdlfjahrigen Jungen berichtet,
der in einem Jahr mehrfach umgeknickt war. Da es sich ,nur”
um einen milden Hamophilen handelte, hatte der Hausarzt
das Sprunggelenk jedes Mal lediglich mit einer Bandage
versorgt. Als der Junge nach einem Jahr wieder zu seinem
Kontrolltermin im Zentrum war, stellte sich heraus, dass es
zu mehreren Gelenkblutungen gekommen und das betrof-
fene Gelenk nachhaltig geschadigt war. Eine kurze einfache
Absprache mit dem Zentrum hatte dies wahrscheinlich ver-
hindern kénnen.

Welches Feedback bekommt ihr von Anwendenden?

Wir freuen uns immer sehr tUber Feedback und bekommen
sehr viele positive Riickmeldungen. Beispielsweise sprach
mich kurzlich eine Dame nach meinem Vortrag an und sagte
mir:,Ich wollte mich mal bei Thnen bedanken, ich habe jetzt
keine Hamophilie mehr. Ich war Giberrascht, da wir mit der
App ja unterstiitzen und nicht behandeln. Auf meine Ruck-
frage hin erkldrte sie, dass ihr 16-jahriger Sohn mit der App
nun alles allein regele, sie sich um Terminabsprachen und
Rezeptbestellungen nicht mehr zu kimmern brauche und so
nicht mehr das Gefiihl habe, selbst betroffen zu sein.

Wie viele Menschen nutzen Hemmo derzeit?

Deutschlandweit sind mittlerweile mehr als 800 Patientin-
nen und Patienten in der Hemmo App aktiv, stetig kommen
Neue hinzu. Viele kleine und grof’e Hamophilie-Zentren und
auch mehrere Unikliniken sind bereits dabei und nutzen die
App tagtaglich. Zuletzt haben wir Hemmo beispielsweise
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am Universitatsklinikum Augsburg erfolgreich eingefuhrt.
Jetzt sind wir dabei, auch die Hdmophilie-Apotheken mit

ins Boot zu holen. Denn wir wollen maglichst alle Akteure
miteinander vernetzen. Unser Ziel ist es, dass Patienten ihr
Rezept Uber die App kiinftig nicht nur anfordern, sondern die
Praparate dann auch direkt bei der Apotheke bestellen und
sich liefern lassen konnen. Wir nennen diese neue Funktion,
die wir gerade gemeinsam mit Hamophilie-Apotheken ent-
wickeln, Hemmo Delivery.

Wie sieht die Anbindung von Apotheken konkret aus?

Aktuell ist es hdufig so, dass Zentren entweder feste Koope-
rationsapotheken haben oder die Hdmophilie-Apotheken
vom VHA eingebunden sind. Die Hdmophilie-Apotheken
sind sehr gut aufgestellt, verfligen Uiber Notfalldepots und
unterschiedliche Lieferoptionen. Der Patient hat die freie
Apothekenwahl und nun eine neue Mdglichkeit, ganz be-
quem seinen Faktor zu erhalten. Hemmo Delivery wird mit
den bestehenden Partnern kooperieren und Ablaufe so dar-
stellen, wie wir es von Online-Bestellungen kennen. Es wird
beispielsweise sichtbar sein, wann die Lieferung eintrifft
und wo sie sich gerade befindet. Derzeit sind wir mit der
Funktion in einer Pilotphase, Anfang Marz wollen wir das
Projekt weiter ausrollen.

Gibt es weitere Aktualisierungen?

Ja, aktuell entwickeln wir zudem die neue Funktion Hemmo
Automation. In vielen Zentren sind die Ablaufe bei Rezept-
ausstellungen, Sammelmeldungen und Abrechnungen noch
komplett analog, z. B. in Exceltabellen organisiert, weil es
dafiir bisher keine geeignete Softwareldsung gab. Hier wol-
len wir unterstltzen und bieten den Zentren ab Marz die
Méglichkeit, auch diese Prozesse digital und automatisiert
abzubilden. So kann beispielsweise die gesetzlich vorge-
schriebene Sammelmeldung automatisiert erhoben und er-
stellt werden. Das Zentrum kann diese dann gegebenenfalls
noch erganzen und an das Deutsche Hamophilie Register
(DHR) ubermitteln. Durch die Automatisierung von Erhebung

»Indem wir alle am Behandlungsprozess
Beteiligten vernetzen und den Austausch
verbessern, werden die Ablaufe fir
Patienten, Arzte, Zentren und Apotheken

erleichtert.«

und Auswertung wird der Vorgang deutlich einfacher und
schneller, die Arzte und ihre Mitarbeiter sparen viel Zeit, was
wiederum auch den Patienten zugute kommt.

Wie sieht es mit dem Datenschutz aus?

Selbstverstandlich ist unsere App DSGVO-zertifiziert und
erfullt hochste Datenschutz- und Sicherheitsstandards.

Ist das Einrichten der Hemmo-App fiir Zentren kompliziert?

Nein. Wir wollen ja die Zentren entlasten und keinen neuen
Arbeitsaufwand schaffen. In der Regel kommen wir persén-
lich fiir die Einfilhrung im Zentrum vorbei und passen die
Anwendung an die individuellen Gegebenheiten an. Mochte
ein Zentrum beispielsweise die Terminbuchung uber eine
andere Software umsetzen, dann ldsst sich das entspre-
chend einstellen.

Was verbirgt sich hinter Hemmo Benefits?

Hemmo Benefits ist seit letzten Herbst in der App verfuigbar.
Die Funktion macht aktuelle Umfragen von Patientenverei-
nigungen, Zentren und der Industrie sichtbar und ermoglicht
eine schnelle und einfache Teilnahme. Wer teilnimmt, kann
zudem Hemmo-Points sammeln und diese in Pramien, etwa
in Form von Gutscheinen, einldsen. Im Vergleich zu her-
kdmmlichen Patientenbefragungen haben die Patienten so
die Moglichkeit, ihre Meinung zu Therapien, Projekten und
anderen Themen zu teilen und erhalten dafir gleichzeitig
eine kleine Aufwandsentschadigung. So konnen wir auch
hier einen Beitrag leisten, die Kommunikation zwischen
Patienten und den anderen Akteuren im Hamophiliebereich
zu verbessern.

Ansgar Thomas (li.) und Paul Wermes (re.)
haben die Hemmo App gegriindet.
Unter dem Motto ,Make health digital."
wollen sie mit digitalen Gesundheitslosungen
den Alltag der Patienten erleichtern.
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Was ist das DHR-Register?

Das Deutsche Hamophilieregister (DHR) sammelt ano-
nymisierte Daten zur Behandlung und Versorgung von
Menschen mit Hamophilie in Deutschland.

Warum ist das wichtig?

Die Daten helfen, Therapien zu verbessern, die Versor-
gung sicherer zu machen und neue Erkenntnisse fiir
Patienten zu gewinnen.

Freiwillig und sicher

Die Teilnahme ist freiwillig. Patienten geben ihr Einver-
standnis in der Regel uber ihr behandelndes Hamophilie-
Zentrum; die Daten werden datenschutzkonform verar-
beitet.

Welche Funktionen sind aktiv, wenn das eigene Zentrum noch
nicht angebunden ist?

Auch ohne teilnehmendes Zentrum kdnnen Patienten die
App fur verschiedene Funktionen nutzen. Neben der Mog-
lichkeit sich mit anderen Patienten auszutauschen, erhalten
die Patienten Uber den News Feed regelmafiige Updates
Uber alles, was in der eigenen Region oder auch online los
ist, z.B. Veranstaltungen vom Zentrum oder den Patienten-
vereinigungen wie der IGH oder DHG. Und dann gibt’s ab
jetzt naturlich auch Inhalte aus der Hamovision, wie Exper-
teninterviews und Hintergrundartikel zu unterschiedlichen
Themen.

Wird der Newsfeed auch von den teilnehmenden Zentren
genutzt?

Auf jeden Fall und zwar sehr individuell. Zum Jahresende
haben viele Zentren ihre Patienten daran erinnert, den
Substitutionskalender einzusenden. Es wurde frohe Weih-
nachten gewiinscht, iiber geanderte Offnungszeiten, neue
Mitarbeitende oder andere Ereignisse informiert. Viele sind
dankbar fir die Moglichkeit, Patienten regelmaRig auf dem

HAMOVISION
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Laufenden zu halten und auch eigene Veranstaltungen ein-
fach bewerben zu kdnnen.

Was kénnen Patienten tun, wenn sie mal Unterstiitzung mit
der App bendtigen?

Wir haben ein Support-Team, das Uber eine Hotline und per
E-Mail erreichbar ist. Zudem gibt es auch einen Support-
Chat in der App, der den Patienten jederzeit zur Verfiigung
steht.

Welche Visionen habt ihr fiir die Zukunft?

Wir wollen kontinuierlich das Feedback der Anwendenden
auswerten und uns den Winschen entsprechend weiterent-
wickeln. Gut vorstellbar ist zum Beispiel, dass die Zentren
ihre Patienten kiinftig auch telemedizinisch tber die App
betreuen kdnnen. Vor allem in der Hamophilie ist das ein
wichtiges Zunkunftsthema.

Apropos Feedback: Kann man euch direkt Feedback geben?

Ja, dafur kann man uns ganz einfach via Mail, Telefon oder
Uber den Supportchat in der App kontaktieren. Wir sind
dankbar fur jedes Feedback, denn so kénnen wir Hemmo
stetig verbessern.

Wir freuen uns auf die Kooperation und danken Paul Wermes
fiir das Gesprdch!

Wer iiber die Hemmo-App an Befragungen
teilnimmt, sammelt nebenbei einfach und unkompli-
ziert Punkte, die gegen eine Belohnung
(2.B. Gutscheine) eingeldst werden kénnen.

Meine Punkte

100

Punkte

noch 200 Punkle bis
Fur Belohnaing

PR T T A o e ek
M Beantworte Umfragen
® Sammle Punkte

£ Wihle deine Belohnung

& Meine Umiragen
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DIGITALE HELFER

Digitale Helfer im
Gesundheitsalltag:

unterstutzen

Immer erreichbar, nie genervt: KI-Chatbots konnen medizinische
Informationen verstandlich erklaren, Fragen fir Arztgesprdche strukturieren
oder beim Umgang mit der Erkrankung unterstiitzen. Ein Whitepaper zeigt,
wie Patienten die Technologie sinnvoll nutzen konnen.

Text von Verena Fischer

Fir viele sind sie lingst zu einem festen Bestandteil des
Alltags geworden: KI-Chatbots wie Chat-GPT, Gemini
und Co. Eine aktuelle Erhebung von Bitkom e. V. zeigt: 45
Prozent der Deutschen nutzen KI-Chatbots inzwischen
auch bei Gesundheitsfragen. Viele Fachleute sehen darin
Chancen — etwa fiir ein besseres Selbstmanagement oder
die Vorbereitung auf Arztgesprdche. Das bestdtigt auch
Anja Thelen, Patient Partnership Lead und KI-Champi-
on bei Roche Pharma: ,Es ist nicht ungewdéhnlich, dass
ein Arzt-Patienten-Gesprdach nur wenige Minuten dau-
ert. Hier kann KI den Unterschied machen. Denn wenn
Menschen sehr gut informiert zum Arzt gehen, bleibt am
Ende mehr Zeit fiir individuelle Fragestellungen.”

Die Verwendung von digitalen Assistenten im Bereich
Gesundheit birgt also viele Chancen. Um von der KI so gut
wie moglich zu profitieren, bedarf es aber eines geschul-
ten Umgangs mit der Technologie. Zu diesem Zweck hat
das Unternehmen Roche, zusammen mit Forschenden

INFO

Ein Whitepaper (deutsch: weif3es Papier) ist ein detaillier-
ter Leitfaden mit Empfehlungen zu einem
bestimmten Thema. Das Whitepaper

zu Knstlicher Intelligenz und Shared
Decision Making gibt es hier zum
kostenlosen Download:

https://patientenimfokus.de/ki

und Praktizierenden aus den Bereichen Medizin, Ethik,
Recht und Patientenvertretung ein Whitepaper erarbeitet,
das Patienten und Arzten als praktische Leitlinie dienen
soll. ,Wir haben das Whitepaper vor einem Jahr verof-
fentlicht, zu einem Zeitpunkt, als die LLM-Nutzung stark
zunahm, erinnert sich Thelen. Bis heute ist der Leitfaden
mehr als 10.000-mal runtergeladen worden, 5.000 Print-
Exemplare wurden ausgegeben, Massenmedien wie die
BILD-Zeitung, Podcasts und Influencer haben darlber



berichtet. Aufgrund des international grofien Interesses,
wurde es inzwischen auf Englisch, Spanisch, Tirkisch,
Ukrainisch, Russisch und Arabisch Ubersetzt. ,Wir ver-
wenden den Leitfaden zudem in Patienten-Workshops
und erkldren, wie sich KI fir die eigene Erkrankung und
zur Vorbereitung auf Arztgesprache nutzen ldsst”, er-
ganzt die Expertin. ,Teils geht es auch darum, zu zeigen,
wie das mit dem Aufrufen von KI-Chatbots tiberhaupt
funktioniert.”

Wie KI das eigene Therapiemanagement
unterstdtzen kann

Es gibt viele Situationen, in denen digitale Assistenten
entlasten und fiir Klarheit sorgen: ,Menschen sind in
Arztgesprachen oft nervds, vergessen, was sie fragen
wollten oder es werden Details iberhort”, berichtet
Thelen. Mit Hilfe von KI liefRe sich vorbeugen, indem
diese vorab Symptome oder Fragen sammelt und tber-
sichtliche Checklisten fiir das Arztgesprdach erstellen
kann. Auch zur Nacharbeitung seien digitale Chatbots
eine Hilfe: , Arztbriefe enthalten oft viel ,,Fachchine-
sisch®, das sich mit KI in einfache Sprache tibersetzen
lasst.”

Viele Anwendende nutzen KI auch, um Therapieopti-
onen gegeneinander abzuwdgen und herauszufinden,
welche individuell die meisten Vorteile bringt, be-
richtet Anja Thelen. Hilfreich sind KI-Anwendungen
zudem, wenn es um kognitives Training, Selbst- oder
Fatigue-Management, sowie das Erstellen von Tages-
und Trainingspldnen geht. Aber auch bei der Beantra-
gung von Dokumenten wie dem Schwerbehinderten-
ausweis unterstiitzt die KI, indem sie z. B. Ubersichten
erstellt, was es daflir alles braucht. Wirklich hilfreich
kénne es auch sein, KI fir die emotionale Einordnung
von Gedanken, Losungsansdtzen oder Formulierungs-
hilfen fir das Therapeutengesprdch einzusetzen. ,Ich
bin immer wieder erfreut dartiber, wie empathisch KI
ist“, betont Thelen.

Barrierefrei kommunizieren

Ob kindgerecht, laienverstdndlich, kulturell angepasst
oder in andere Sprachen tiibersetzt — mit Chatbots las-
sen sich Inhalte so anpassen, dass sie auf die jeweiligen
Ansprechpersonen zugeschnitten sind. ,Einen grofien
Vorteil bietet die Sprachsteuerung iiber Assistenten, die
man verbal ansprechen kann, ohne Tippen zu mussen.”
Das sei etwa flir Menschen mit nachlassenden kogni-
tiven Fahigkeiten hilfreich, fiir die KI ubrigens auch als
Merkhilfe dienen kann sagt Thelen.

HAMOVISION
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Gutes Prompten und warum es so wichtig ist

Prompten bedeutet, einer KI gezielt Anwei-
sungen zu geben oder Fragen zu stellen, da-
mit sie genau das gewilinschte Ergebnis lie-
fert. ,,Die Art und Weise, wie eine Frage ge-
stellt wird, hat erheblichen Einfluss darauf,
was fir eine Antwort generiert wird“, betont
Anja Thelen. Gerade im Medizinischen Setting
sei gutes Prompten der entscheidende Hebel, um
Falschinformationen vorzubeugen. ,,Es soll eben nicht
so laufen, wie man es von Suchmaschinen kennt, die auf
eingegebene Symptome mit den schlimmsten Szenari-
en reagieren.” Zudem konne ein guter Prompt helfen, die
Komplexitdt zu reduzieren, etwa, indem Nutzende eine
Anweisung wie ,antworte mir in maximal sechs Satzen,
integrieren. Umfangreiche Tipps zum Prompten findet
man auch im Whitepaper.

INFO

Die wichtigsten Tipps fiir gutes Prompten

1. Maglichst genau beschreiben, fiir
wen die Antwort ist. Beispiel: ,Ich
bin ein Patient mit schwerer Hamo-
philie A, berufstatig, Ende 20, reise
viel und spiele regelmaRig Badmin-
ton. Dann passt die K| die Antwort
auf die individuelle Lebenssituation an.

2. Daten anonymisieren: Hierzu gehoren
sensible personliche Daten wie der eigene Name, die
Adresse oder Daten Uber Behandelnde

3. Immer nach Quellen fragen: Das hilft, frei erfundene,
aber glaubwiirdig wirkende Kl-Inhalte zu reduzieren.
Etwa so: ,Belege alles mit seriosen Quellen und wenn du
unsicher bist, sag es bitte.”

1. Kl nicht fiir Diagnosen nutzen: Kl ist ein gutes Hilfs-
mittel, ersetzt aber auf keinen Fall den Arzt. Besser sei es,
nicht nach einer Diagnose zu fragen, sondern Symptome
fur das Arztgesprach strukturieren zu lassen, sagt Thelen.

2. Kein blindes Vertrauen: Antworten immer noch mal
gegenprifen. Bei Unsicherheiten, mit dem Behand-
lungsteam sprechen.

Anja Thelen

©ADbb.: iStockphoto.com/Tanarat Kongchuenjit
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AUS DEN VERBANDEN

Information

Die DHG bietet alle wichtigen Informationen rund um die
Erkrankung. Mitglieder erhalten regelmafig unseren News-
letter sowie die zweimal jahrlich erscheinenden Hamophi-
lie-Blatter, in denen neben aktuellen Themen aus Forschung,
Therapie und Sozialrecht Uber die Arbeit der DHG berichtet
und auf Veranstaltungen hingewiesen wird. Besuchen Sie
unsere Hompage unter: www.dhg.de

Beratung

Bei Fragen und Problemen kdnnen Sie sich jederzeit an uns
wenden. Unsere Regionalvertreter bei Ihnen vor Ort, unser
Vorstand, unser Arztlicher Beirat und die Mitarbeiter in der
Geschaftsstelle stehen Ihnen gerne mit Rat und Tat zur Seite.

Gemeinschaft

Wir organisieren in unseren Regionen und auch tiberregional
regelmafig Veranstaltungen fir unsere Mitglieder und die,
die es noch werden wollen. Dadurch fordern wir eine starke
Gemeinschaft, den Erfahrungsaustausch und die Vernetzung
untereinander. Ob Kinderfreizeiten, Aktivitaten fur JugendLli-
che und junge Erwachsene, Spritzkurse, Familienwochenen-
den, 50+-Veranstaltungen, Konduktorinnen-Treffen oder Se-
minare fur Willebrand-Patienten - fir 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.

Die Deutsche Hamophiliegesellschaft - DHG

Die DHG ist die grofdite bundesweite Interessenvertretung fur Menschen mit
Hamophilie, von-Willebrand-Syndrom und anderen Blutungskrankheiten.

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

Wir brauchen auch Sie

Nur wenn eine grofie Zahl von Betroffenen hinter uns steht,
kdnnen wir die Interessen der Blutungskranken gegeniber
Politik, Krankenkassen und Pharmaindustrie glaubwiirdig
und effektiv vertreten.

Werden Sie Mitglied der DHG!

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



Konduktorinnen-Treffen Raum Frankfurt/Main
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Terminkalender der DHG:

Wir sind eine Gruppe von Frauen, die die
Veranlagung fiir Hamophilie A oder
B in ihren Genen tragen, Angeho- Q g

s | L AJ

rige von Kindern/Partnern mit )

Hamophilie A oder B und Frauen ,%
mit von-Willebrand-Erkrankung. eooww oo
Bei unseren Treffen besprechen Q g g

wir die Dinge des Alltags, die The-

rapien unserer Kinder oder aktuelle
Behandlungsmaoglichkeiten. Wir tauschen

unsere Erfahrungen aus und stehen uns gegenseitig mit Rat
und Tat zur Seite. Die Treffen finden in einem geschutzten
Umfeld statt, d.h. wir sind alle Betroffene oder Angehdrige
& der Raum ist nur fur uns reserviert. Sie haben Interesse
an einem Treffen? Dann melden Sie sich einfach bei mir.

Zielgruppe
» Frauen, die die Veranlagung fiir Himophilie A oder B
in sich tragen (Konduktorinnen)
* Angehdrige von Kindern/Partnern mit Hamophilie A oder B
¢ Frauen mit von-Willebrand-Erkrankung

Ansprechpartnerin:
Cornelia Sander, Cornelia.Sander@dhg.de, 0151-70101745

Adresse der Treffen:
Hilfe fir krebskranke Kinder Frankfurt e.V., Komturstr. 3,
Frankfurt am Main

Termine 2026:

28.02.2026, 20.06.2026, 19.09.2026, 21.11.2026,
jeweils 14:00-17:00 Uhr

Unsere Veranstaltungen sind offen fur jeden.
Wir freuen uns immer iber neue Gesichter!

21.03.2026 | DHG-Regionalveranstaltung Hamburg und
Schleswig-Holstein, Hamburg

28.03.2026 | DHG-Spritzenkurs, Leipzig
29.03.2026 - 03.04.2026 | DHG-Segelfreizeit, Holland
18.04.2026 7 | DHG-Spritzenkurs, Leipzig

08.05-10.05.2026 | DHG-Willebrand-Wochenende,
Rotenburg an der Fulda

19.06. - 21.06.2026 | DHG-Sachsentreffen, Jonsdorf
20.06.2026 | DHG-Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt a. M.

18.07.2026 - 01.08.2026 | DHG-Sommerfreizeit, Vohl/
Edersee

16.08.2026 - 23.08.2026 | DHG-Bayernfreizeit,
Steingaden

21.08.-23.08.2026 | DHG-Aktiv-Wochenende, Burg
(Spreewald)

11.09.-13.09.2026 | DHG-Wochenende fiir Familien,
Nottuln (NRW)

18.09. - 20.09.2026 | DHG-Wochenende fiir Familien,
Althiitte (Bawi)

19.09.2026 | DHG-Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt a. M.
21.11.2026 | DHG-Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt a. M.

Nahere Infos zu den einzelnen Veranstaltungen
finden Sie im Terminkalender unter www.dhg.de/
terminkalender oder kontaktieren Sie einfach unsere
Geschaftsstelle.

DHG-Bundesgeschaftsstelle

Neumann-Reichardt-Strafie 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

@
DEUTSCHE HAMOPHILIEGESELLSCHAFT

zur Bekampfung von Blutungskrankheiten e. V.
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BLUTHOCHDRUCK

Bluthochdruck?!

Auch und gerade bei Hamophilie ein wichtiges Thema

Vor dem Hintergrund, dass Menschen mit Hamophilie heute ein hohes
Alter erreichen konnen, richtet sich der Blick zunehmend auf das Auftreten
altersbedingter Erkrankungen in dieser Patientengruppe. Geht es um
Bluthochdruck, sollten auch junge Patienten ins Visier genommen werden.

Text von Tanja Fuchs

Mit fortschreitendem Alter steigt die Wahrscheinlichkeit,
altersbedingte Erkrankungen zu entwickeln. Das gilt fur
Menschen mit Blutgerinnungsstérungen ebenso, wie fir
andere auch. Zu nennen sind hier vor allem Herz-Kreis-
lauf-Erkrankungen. Menschen mit Blutgerinnungsstérun-
gen sollten vor allem ihren Blutdruck im Blick behalten.
Denn, ihr Risiko eine Hypertonie zu entwickeln scheint
ungleich hoher zu sein als bei Gerinnungsgesunden.

Das Auftreten von Bluthochdruck bei Himophilie ist
in mehreren Studien untersucht worden.'?34 Zwar sei
die Studienlage noch dinn und teilweise widerspriich-
lich, festgehalten werden kénne aber, dass Patienten mit
Blutgerinnungsstérungen ein erhohtes Risiko haben,
so Prof. Wolfgang Miesbach. ,Belegt ist, dass neben der
Blutungsneigung sowohl Arteriosklerose und Bluthoch-
druck auftreten konnen, es ist daher sehr wichtig, dass



Selbst junge Menschen mit Hamophilie kannen Bluthochdruck haben.
RegelmaRiges Messen ist eine wirksame Methode, um Veranderungen
frihzeitig zu bemerken und gegenzusteuer.

dieses Thema mehr Aufmerksamkeit erhdlt”, so der Ha-
mostaseologe aus Frankfurt. Sinnvoll sei es, Patienten
mit Blutungsneigung entsprechend genau und vor allem
rechtzeitig zu screenen — und rechtzeitig bedeutet in die-
sem Fall bereits im Jugendalter. Denn tatsdchlich, so der
unerwartete und alarmierende Befund jungerer Studien,
zeigt sich bereits in der jlingsten Altersgruppe ein Risi-
ko fiir einen deutlich erhéhten Blutdruck.

Die Dicke der Halsschlagader als friiher
Marker fiir GefdRumbau

,Der klinische Fokus der Himophilie hat sich tiber Blu-
tungsereignisse hinaus auf langfristige Begleiterkran-
kungen etwa des Herz-Kreislauf-Systems erweitert”,
heif’t es zum Hintergrund einer kiirzlich in der Fachzeit-
schrift Haemophilia veroffentlichten Studie*. Weiterhin
unklar sei jedoch, wann Gefdfiverdnderungen bei dieser
Patientengruppe beginnen, so die Autoren aus Florida/
USA, die hierfiir nun einen neuen Ansatz vorschlagen.

In ihrer monozentrischen Querschnittsstudie wurden
madnnliche Jugendliche im Alter von 10-21 Jahren mit
schwerer Himophilie A und B mit altersentsprechenden
gesunden Kontrollpersonen verglichen. Hierfir erfolgte
eine Ultraschallmessung der inneren beiden Schichten
der Halsschlagaderwand (beidseitige Karotis-Sonogra-
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WISSEN

Blutdruck

Blutdruck ist der Druck des Blutes in den Arterien. Mit
jedem Herzschlag pumpt unser Herz Blut in die Gefafe.
Dabei dehnen sie sich kurz und ziehen sich anschlie-
RBend wieder zusammen. Die Druckwelle (Pulswelle)
ermoglicht, dass das Blut in unseren Gefaen fliefst. Sie
lasst sich z.B.am Handgelenk ertasten. Die Hohe des
Blutdrucks wird durch die Menge des Bluts und durch die
Herzkraft bestimmt. Arbeitet das Herz unter korperlicher
Belastung kraftiger, ist der Blutdruck hoher. Sind die
Arterien verengt, steigt der Druck, damit gentigend Blut
durch die GefaRe stromt. Bei der Blutdruckmessung wer-
den zwei Phasen unterschieden:

Systole (systolischer Wert): Hochster Druck, wenn der
Herzmuskel sich zusammenzieht und das Blut in die
Gefafde hineindriickt.

Diastole (diastolischer Wert): Niedrigster Druck wahrend
der Entspannungsphase des Herzmuskels, bevor sich die
linke Herzkammer wieder mit Blut fullt.

Die Grenzwerte liegen bei:

>140/90 mmHg, wenn der Blutdruck durch den Arzt ge-
messen wurde (da viele beim Arzt aufgeregt sind, steigt
der Blutdruck)

>135/85 mmHg bei der Selbstmessung zu Hause

Wie entsteht Bluthochdruck?

Mit zunehmendem Lebensalter verringert sich die Elas-
tizitat der GefaRe und der Herzmuskel muss das Blut
mit hoherem Druck durch die Arterien pumpen. Diese
Versteifung der Gefae kann durch verschiedene Fakto-
ren begulinstigt werden, die das Risiko erhchen, an Blut-
hochdruck zu erkranken. Auch der Lebensstil spielt eine
bedeutende Rolle. Zu den Risikofaktoren gehoren, neben
dem Alter unter anderem auch: Bewegungsmangel, Uber-
gewicht, Stress, Schlafstérungen, ungesunde Ernahrung,
ungunstige Blutfettwerte (hohes LDL-Cholesterin), Rau-
chen und Alkohol, Larm und Luftverschmutzung, Vorer-
krankungen, erbliche Veranlagung.

(Quelle und weitere Info: https://www.hochdruckliga.de/)

phie der Arteria carotis); der vorab festgelegte primadre
Endpunkt war die Stirke (Intima-Media-Dicke (cIMT))
der rechten Arteria carotis.

Bei den Jugendlichen mit schwerer Himophilie zeig-
te sich friihzeitig eine Verdickung der Arterien, was
darauf hindeutet, dass der Gefdflumbau bereits in der
Jugend beginnen kann. Die Integration eines Screenings

©Abb.: iStockphoto.com/TMiljan Zivkovi¢
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gesunde
Arterien

Arterien mit
Ablagerungen

Bei verkalkten GefaRen, medizinisch als Arteriosklerose bezeichnet,
verengen und versteifen Ablagerungen (Plaques) aus Fett und Kalk,
die Arterien. Da sich das Blut durch engere und starre Gefafte
pressen muss, steigt der Druck in den Arterien.

der Halsschlagader (cIMT) und Bewertung von Herz-
Kreislauf-Risiken in die routinemdfRige Hamophiliebe-
handlung konne helfen, frithe Gefafumbauprozesse bei
Jugendlichen mit Himophilie zu erkennen, selbst wenn
keine herkémmlichen Risikofaktoren fiir Herz-Kreislauf-
Erkrankungen vorliegen. Dadurch wiirden rechtzeitige
Interventionen moglich, langfristige Komplikationen lie-
f3en sich reduzieren, so das Fazit der Studie.

(Quelle und weitere Info: *https://doi.org/lO.1111/hae.70187)

Arteriosklerose und Bluthochdruck

Eine verdickte Intima-Media-Dicke (cIMT) der Hals-
schlagader gilt als ein wesentlicher Frihindikator und
Anzeichen flr Arteriosklerose (Gefifiverkalkung). Sie
zeigt — oft noch vor dem Auftreten von Symptomen oder
Ablagerungen — strukturelle Verdnderungen an und gibt
Hinweise auf ein erhéhtes Risiko fiir eine Verengung oder
den Verschluss von Arterien, die weitere Herzkreislauf-
Erkrankungen, wie auch Bluthochdruck nach sich ziehen
kénnen. Bluthochdruck und Arteriosklerose bedingen
und verstdrken sich gegenseitig in einem unglnstigen
wechselseitigen Prozess: Bluthochdruck fordert die Ent-
stehung von Arteriosklerose, indem er die Gefiffwdnde
schddigt. An geschddigten Stellen lagern sich leichter
Cholesterin und andere Stoffe ab, was zu Verhdrtungen
und Plaquebildung fihrt. Verkalkte und verengte Arte-
rien (Arteriosklerose) verlieren ihre Elastizitdt. Das Herz
muss starker pumpen, um das Blut durch die starren
Gefdfle zu beférdern, was den Blutdruck weiter steigen
lasst.

INTERVIEW

mit Prof. Wolfgang Miesbach,
Universitatsklinikum Frankfurt am Main

Herr Prof. Miesbach, das Risiko fiir Bluthochdruck bei
Hdmophilie ist erhdht, was weifs man iiber die Ursachen?

Ich denke, dass es sich um vielschichtige Ursachen
handelt, in jedem Fall brauchen wir hier noch weitere
Studien, auch weil die Studien im Bereich Hamophilie
ja in der Regel nur geringe Teilnehmerzahlen aufwei-
sen und es zum Teil auch widerspriichliche Aussagen
gibt.

... 50 etwa in Bezug auf einen Zusammenhang mit Blutun-
gen in den Nieren?

Ja, hierzu gibt es unterschiedliche Theorien, so etwa,
dass kleine Einblutungen in der Nierenstrombahn zu
renalem Hochdruck fliihren konnten. (siehe auch Infokasten
rechts)

Welche weiteren Ursachen werden diskutiert? Sicher auch
Lebensstilfaktoren?

Ja, auch Ubergewicht spielt eine Rolle, das kommt bei
Hamophilen aufgrund von Bewegungsmangel etwas
haufiger vor. Insbesondere dann, wenn bereits Gelenk-
schaden vorliegen, wodurch die Beweglichkeit einge-
schrankt ist. Daruber hinaus muss man aber auch be-
rucksichtigen, dass Patienten mit Hamophilie haufiger
kontrolliert werden und ein hoher Blutdruck dadurch
evtl. einfach eher auffallt.

Welchen Einfluss hat das Hepatitis C Virus?

Eine chronische Hepatitis-C-Virusinfektion (HCV) ist de-
finitiv ein Risikofaktor fir Herz-Kreislauferkrankungen
und somit auch fur Bluthochdruck. In der Regel sind
Patienten mit HCV aber heute geheilt, bedingt dadurch
spielt das nicht mehr eine so groe Rolle. Vor allem
nicht fur jlingere Patienten.

Konnten Entziindungen eine Rolle spielen? Etwa durch
Gelenkblutungen und hierdurch entstehende Synovitiden,
die ja hdufig vorkommen?
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»Blutdruckmessungen sollten bei allen Haimophilie-Patienten

Ja auf jeden Fall. Wiederkehrende oder auch chronische

Gelenkentziindungen losen die Freisetzung von Botenstof-

fen, insbesondere entziindungsfordernden Interleukinen,

aus. Diese konnen auch zu GefaRRentziindungen beitragen,

welche dann natirlich in verengte GefaRe minden und
dadurch einen Bluthochdruck mit bedingen, wobei auch
das sehr theoretisch ist. Aber zur Arteriosklerose gibt es,

dank Bildgebung, Ultraschall und Koronarangiografie sehr

gute Daten. Arteriosklerose kommt bei Hamophilen nicht

seltener vor als in der Allgemeinbevdlkerung, obwohl man

INFO

Eine monozentrische Querschnittsstudie ist eine
wissenschaftliche Untersuchung, die Daten zu einem
einzigen Zeitpunkt (Querschnitt) an nur einem Standort
(monozentrisch) erhebt. Sie liefert eine Momentaufnah-
me zur Haufigkeit von Merkmalen oder Krankheiten.

Die arterielle Nierenstrombahn bezeichnet den Weg
des sauerstoffreichen Blutes von der Hauptschlagader
(Aorta) bis in die kleinsten GefafRe der Niere, wo die
eigentliche Blutreinigung stattfindet.

Laut einer Studie aus dem Jahr 2016 war Hamaturie (Blut
im Urin) nicht mit einer Hypertonie- oder Nierenfunktions-
stérung assoziiert: DOI: 10.1155/2016/2014201.

Renaler Hochdruck (renale Hypertonie) ist ein durch
Nierenerkrankungen verursachter, oft schwer einstellba-
rer Bluthochdruck.

Interleukine: sind Glykoproteine, die als chemische
Botenstoffe unmittelbar zwischen Zellen wirken. Man
unterscheidet entzlindliche und antientziindliche Inter-
leukine. Entziindliche Botenstoffe konnen Entziindun-
gen auslosen oder verstarken (pro-inflammatorische
Zytokine, wie TNF-alpha u. Interleukin-1 (IL-1)).

Koronarangiografie ist ein bildgebendes Verfahren zur
Darstellung der Herzkranzgefafe.

DOAKs (Direkte Orale Antikoagulanzien) sind moderne,
gerinnungshemmende Medikamente (,Blutverdinner®),
die bestimmte Faktoren in der Blutgerinnungskaskade
hemmen. Sie werden zur Vorbeugung von Schlaganfal-
len, bei Vorhofflimmern und zur Therapie von Thrombo-
sen eingesetzt.

zur Standardversorgung gehoren.«

Prof. Dr. Wolfgang Miesbach ist Facharzt fiir
Innere Medizin mit der Zusatzbezeichnung
Hamostaseologie in der Medizinischen
~ Klinik/Institut fiir Transfusionsmedizin am
Universitatsklinikum Frankfurt. Er leitet
dort den Schwerpunkt Hamostaseologie/
Hamophiliezentrum.

das vielleicht vermuten wirde. Im Durchschnitt sogar etwas
haufiger. Erst kirzlich konnte gezeigt werden, dass haufig
auch jingere Hamophiliepatienten betroffen sind und das
wiurde die Theorie zu entziindlichen Gefafprozessen und
arterieller Hypertonie ja unterstutzen.

Welche Rolle spielt Cholesterin? Sollten die Blutfettwerte bei
Hdmophiliepatienten auch regelmdgig Liberpriift werden?

Parallel zur gestiegenen Lebenserwartung von Menschen
mit Hamophilie, ist die Erkenntnis gewachsen, dass das
Risiko fur Arteriosklerose und Bluthochdruck entweder
gleichhoch oder sogar hoher ist als bei Gleichaltrigen ohne
Blutgerinnungsstorung. Es ist daher ganz entscheidend,
dass bei diesen Patienten eine ausreichende Risikoabkla-
rung erfolgt. Hierzu gehort neben der Blutdruckmessung
auch die Kontrolle der Blutfettwerte ggf. auch die Durch-
flihrung einer Carotis-Duplexsonographie (Halsgefaf3-Ultra-
schall) und bei Bedarf sollte dann unbedingt auch die ent-
sprechende medikamentdse Prophylaxe eingeleitet werden.

Beim Cholesterinspiegel kommt es vor allem auf die Konzentration
des LDL-Cholesterins an. LDL (Low-Density Lipoprotein) transpor-
tiert Cholesterin zu den Zellen und kann sich in den GefdRwanden

ablager. HDL (High-Density Lipoprotein) hingegen transportiert
iberschiissiges Cholesterin zuriick zur Leber, wo es abgebaut und
mit der Gallenfliissigkeit ausgeschieden wird.

©ADbb.: iStockphoto.com/angelp
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BLUTHOCHDRUCK

»Hamophilie schtitzt nicht vor
Arteriosklerose«

Wie behandelt man einen Himophiliepatienten mit
Bluthochdruck?

Menschen mit Hamophilie, bei denen Bluthochdruck fest-
gestellt wird, kdnnen anhand der aktuellen Leitlinienemp-
fehlungen behandelt werden. Da gibt es keine Einschran-
kungen. Auch Hamophile durfen Blutdruckmedikamente
erhalten, die meisten sind gut vertrdglich und haben kaum
nierenbedingte oder leberbedingte Nebenwirkungen.

Auch Blutverdiinner?

Ja, tatsachlich haben sich die Empfehlungen hierzu in den
letzten Jahren geandert: Weil die Patienten in der Regel un-
ter einer sehr effektiven Blutungsprophylaxe sind, sind sie
auch weniger blutungsanfallig. Damit einhergehend hat ja
Uberhaupt die allgemeine Lebenserwartung zugenommen
und gleichzeitig eben auch das Risiko fir altersbedingte
Herz-Kreislauf-Erkrankungen. Das ist natirlich individuell
unterschiedlich, und beim ein oder anderen kommen noch
weitere Risikofaktoren hinzu (s. Kasten S. 31). Aus diesem
Grund sind unsere Patienten mittlerweile nicht mehr so
vor Thrombosen, Herzinfarkt und Schlaganfall geschutzt.
Und ja, unter Umstanden empfehlen wir eine Prophylaxe,
teilweise auch mit ASS (Acetylsalicylsdaure) oder dhnlichen

INFO

Blutdruckmessung in der Apotheke

Bei gesetzlich Versicherten mit diagnostizier-

tem Bluthochdruck iibernimmt die Kranken-

kasse einmal jahrlich, sowie zusatzlich nach einer Me-
dikationsanderung zur Behandlung von Bluthochdruck
die Kosten fiir eine Messung in der Apotheke. Ziel ist die
friihzeitige Erkennung eines nicht ausreichend kontrol-
lierten Blutdrucks, um durch rechtzeitige arztliche The-
rapieanpassungen Folgeschaden zu vermeiden. Wichtig:
Die Messung dient der Kontrolle, nicht der Diagnose.
Unabhangig von der kostenfreien Messung im Rahmen
der pharmazeutischen Dienstleistung bieten viele Apo-
theken den Blutdruck-Check auch als Selbstzahlerleis-
tung an. Bei regelmaRigem Kontrollbedarf kann die An-
schaffung eines eigenen Blutdruckmessgerats sinnvoll
sein. Apothekenteams beraten zur Auswahl geeigneter
Gerate und zur korrekten Anwendung.

Substanzen. Selbstverstandlich mussen die Kardiologie und
das behandelnde Hamophiliezentrum hier Hand in Hand
arbeiten. Denn naturlich brauchen die Patienten hier eine
ausreichende Faktorprophylaxe.

Sind Herz-Kreislauf-Erkrankungen wie Bluthochdruck fiir
Menschen mit Hamophilie besonders gefdhrlich?

Bluthochdruck ist ein wesentlicher Risikofaktor fur Hirn-
blutungen, ein bei Himophilie zwar seltenes, aber lebens-
bedrohliches Ereignis, daher ist das extrem relevant und
deshalb sollte ein hoher Blutdruck unbedingt kontrolliert
und behandelt werden. Auch bei jungen Menschen. Was die
Alteren betrifft, so kommt hier noch eine weitere Erkran-
kung hinzu: Das chronische Vorhofflimmern ist bei etwa 10
Prozent aller Gber 80-Jahrigen ein etablierter Risikofaktor
fur einen Schlaganfall und wenn es nicht gelingt, den Herz-
rhythmus zu stabilisieren, missen blutverdinnende Medi-
kamente, wie DOAKs zum Einsatz kommen. Das spielt auch
fur unsere Hamophilie-Patienten eine Rolle.

Vor dem Hintergrund dieser Risiken, wird eine konsequente
Faktorprophylaxe ja umso wichtiger. Kénnten Faktorersatzpra-
parate selbst negativen Einfluss auf den Blutdruck haben?

Die konsequente Blutungsprophylaxe ist unerlasslich.

Ich denke nicht, dass die Praparate sich negativ auf den
Blutdruck auswirken, hierzu gibt es auch keine Daten. Man
muss naturlich abwarten, wie es sich mit den neueren Re-
balancing-Therapien verhalt, durch die die Hdmostase ja
weitgehend normalisiert wird.

Gibt es Daten zu Bluthochdruck bei der Von-Willebrand-
Erkrankung?

Die Arteriosklerose wird vermutlich dahnlich haufig vor-
kommen, zum Thema Bluthochdruck und VWE ist mir keine
Studie bekannt. (siehe auch Titelthema)

Bei einem nicht diagnostizierten VWE kénnte der Einsatz von
Blutverdiinnern aber problematisch werden oder kontrollieren
Kardiologen die Blutgerinnung?

Nein, das wird ein Kardiologe in der Regel nicht tUberprifen.
Werden Bluthochdruck und eine Arteriosklerose festgestellt,
so erfolgt vermutlich die Verordnung von ASS und Blut-
drucksenkern ohne weitere Blutgerinnungstests. Fur Men-
schen mit einer Blutgerinnungsstdrung ware das ungunstig.

Herr Prof. Miesbach, vielen Dank fiir das Gesprdch.

1. https://doi.org/10.1161/HYPERTENSIONAHA.113.0117
2. https://doi.org/10.1111/hae.14614

3.doi: 10.1155/2016/2014201

4. https://doi.org/10.1182/blood-2020-136133
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Deine Vision.
Unsere Mission.

Leben unlimited.
Unabhangig von Hamophilie.

Moderne Therapieoptionen ermoglichen Dir ...

» mehr langanhaltenden Schutz vor Blutungen
e mehr Schutz fur deine Gelenke

 mehr Freiheit durch wenig Therapieaufwand
» mehr Unabhangigkeit von Hamophilie





