Die so genannte
,Hamophilie”, die
Bluterkrankheit, ist
eine angeborene,
erblich bedingte
Blutgerinnungs-
stérung. Dank der
Fortschritte in der
Medizin flhren

die Betroffenen

heutzutage ein
relativ normales
Leben, wenn
auch mit einigen

Einschrankungen.
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Hamophilie

rankes Blut
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Die Behandlung der Krankheit ist sehr kostenintensiv.

Die Kosten werden von den Krankenkassen
ibernommen. Doch ohne die praventive
Selbstmedikation wire die Krankheit nicht
beherrschbar - und im Akutfall auch viel teurer.
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iir ein Foto kann ich doch nicht einfach ein Flasch-

chen verbrauchen.” Loic reagiert ablehnend, als

er gebeten wird, flr ein Foto zu posieren und zu

zeigen, wie er sich eine Injektion verabreicht. Erst
als er hort, dass er nur so tun soll als ob, ist er beruhigt
und lasst sich umstimmen. Der Junge mit dem blonden
Wuschelkopf weil um den hohen therapeutischen und
finanziellen Wert des Gerinnungsmedikamentes, mit dem
er seine Krankheit behandelt.

Der 13-Jahrige ist Bluter, er leidet an der so genannten
,Hamophilie", einer angeborenen, erblichen Blutgerin-
nungsstorung, von der fast ausschlieBlich das mannliche
Geschlecht betroffen ist. Sie entsteht dann, wenn einer
der rund 13 Gerinnungsfaktoren des Blutes entweder
nicht funktioniert oder ganzlich fehlt. Blutungen kénnen
in den Gelenken, in den Muskeln oder in den inneren
Organen, schlimmstenfalls im Gehirn, auftreten.

Es gibt verschiedene Formen der Erkrankung. Am hau-
figsten kommt die Hamophilie A vor, gefolgt von der
Hamophilie B. Bei ersterer ist der Blutgerinnungsfaktor
VIl betroffen, bei letzterer der Faktor IX. ,Esist wie ein
Domino-Spiel”, erklért Jean Claude Faber, Président
der ,Association luxembourgeoise des hémophiles”
(ALH). ,Wenn nur ein Stein fehlt, fallt die ganze Kaskade
nicht um.”

Selbst kleinere Wunden verschlieBen sich nicht oder
nur sehr langsam von selbst. Und kleinere Verletzungen

kénnen zu starken, groBflachigen Blutungen fihren. Diese
Symptome werden schon in den ersten Monaten nach
der Geburt sehr deutlich. Je nach Schweregrad kénnen
auch ohne Verletzung spontane Blutungen in den Mus-
keln oder Gelenken auftreten. Besonders letztere fiihren
zu groBen Schmerzen und kénnen bei unzureichender
Behandlung dazu fuhren, dass das Gelenk verkriippelt.

An der Bluterkrankheit leiden hauptséchlich Ménner.
Der Grund: Die genetische Information fiir die Blutge-
rinnung liegt auf dem X-Chromosom, von dem Frauen
zwei besitzen. Da somit die Erbinformation fiir Blutgerin-
nungsfaktoren zwei Mal vorliegt, kann durch das gesunde
Gen am anderen X-Chromosom trotzdem der Blutgerin-
nungsfaktor hergestellt werden. Die Wahrscheinlichkeit,
dass Gendefekte an beiden X-Chromosomen existieren,
ist relativ gering.

Doch auch wenn die Krankheit bei Frauen nicht ausbricht,
sind sie Ubertragerinnen. Hat ein Mann das defekte Gen
geerbt, bricht die Krankheit auf jeden Fall aus, denn
er hat kein zweites X-Chromosom, um die fehlende
Erbinformation auszugleichen. AuBer der Vererbung

Fiir den 13-jahrigen Patienten Loic ist es etwas  tritt die Bluterkrankheit in manchen Féllen auch durch
Selbstverstandliches, dass er sich regelméB_igﬂK‘onzentrate Spontanmutationen, sprich: zuféllige Veranderungen

Injizieren muss. des Erbguts an.

Gliicklicherweise sind die Behandlungsmaglichkeiten von
Blutern heutzutage viel besser als noch vor 60 Jahren.
Préventiv spritzen sich die Erkrankten regelmaBig den
fehlenden Faktor, damit immer eine gewisse Menge
davon im Blut vorhanden ist. Es wird also nicht mehr, wie
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noch in den 50er-Jahren, bis zum Akutfall abgewartet,
sondern im Voraus gehandelt.

Wir sind die Dinosaurier, die Uberlebt haben”, sagt
Carlo Lecuit lachend. Der 58-Jahrige ist einer der etwa
20 bekannten Betroffenen im GroBherzogtum, die sich
zu der Vereinigung ALH zusammengeschlossen haben.

Uberlebt” sagt Lecuit deswegen, weil in den 50er-Jah-
ren, als er noch ein Kind war, die Behandlungsmaglich-
«eiten ebenfalls noch in den Kinderschuhen steckten. Die
Sehandlung war damals nur mit Frischplasma méglich,
das unmittelbar verabreicht werden musste. 1963 gelang
=s einer amerikanischen Medizinerin, aus menschlichem
Plasma das Protein Faktor VIII anzureichern. 1966 kam
das erste Faktor-VllI-Medikament auf den Markt.

Anfang der 70er-Jahre gelang der
~orschung durch die Herstellung

Heutzutage kénnen Bluter ein relativ
normales Leben fiihren: Kinder diirfen
spielen und auch am Schulsport
teilnehmen. Trotzdem miissen sie und ihre
Eltern stets auf der Hut sein.

agerfadhiger Hochkonzentrate ein

entscheidender Durchbruch. So Gerade BIUtungen im Gehirn

wurde den Patienten die Méglich-
«eit einer Selbstmedikation eréffnet.

sind sehr gefahrlich.

Risiken bestanden aber immer noch.
Aufgrund von mangelnden Quali-
tatskontrollen steckten sich viele Pa-
tienten mit Hepatitis und ab den 80er-Jahren mit Aids
an. Heutzutage hat sich das gedndert. Die Produkte aus
menschlichem Plasma sind so gereinigt, dass derartige
Risiken fast ganz ausgeschlossen werden kénnen. AuBer-
dem kénnen seit einigen Jahren Medikamente fiir Bluter
auch kiinstlich in Zellkulturen produziert werden. Dafiir
werden Hamsterzellen genmanipuliert.



Der 58-jahrige Carlo Lecuit hat
durch die Krankheit bereits
einiges mitgemacht. Auch der
neunjahrige Dan (rechts) musste
bereits mit Komplikationen
ka&mpfen: In seinem Blut trat

ein Hemmkorper auf, eine
langwierige Behandlung war die
Folge.

Wenn nur ein Stein

fehlt, fallt die ganze
Kaskade nicht um.”

ALH-Prasident Jean Claude
Faber iiber das Prinzip der
Bluterkrankheit

Weitere Infos

auf der Webseite der
«Association luxembourgeoise
des hémophiles” (ALH) unter
www.alh.lu

Auch wenn die Behandlung weit fortgeschritten ist, ms-
sen die Betroffenen im Alltag Acht geben. ,Gewisse
Sportarten mit hohem Verletzungsrisiko wie FuBball,
Boxen oder Marathon diirfen Bluter nicht ausiiben”, so
ALH-Prasident Faber. Gerade Blutungen im Gehirn sind
gefahrlich, da die Schadeldecke sich nicht ausdehnt und
das Gehirn nach unten ins Riickenmark gedriickt wird.

Jean Claude Faber war 25 Jahre lang medizinischer Di-
rektor des Bluttransfusions-Zentrums des Roten Kreuzes.
Nun reist der Himatologe fiir die Weltgesundheitsorga-
nisation in Entwicklungslénder, um dort an nationalen
Blutprogrammen mitzuwirken. In seiner Berufslaufbahn
arbeitete der Arzt drei Jahre lang, von 1981 bis 1983,
im Hamophilie-Zentrum in Bonn, dem weltweit groBten
Zentrum fir die Bluterkrankheit. Dort haben die Mediziner
sehr viel Erfahrung mit der Erkrankung, darum sind alle
luxemburgischen Patienten auch dort in Behandlung.
Mittels komplizierter Testverfahren wird analysiert, wel-
ches Konzentrat zu welchem Patienten passt. Denn nicht
jedes hilft jedem Erkrankten gleich gut.

Im Hamophilie-Zentrum erhélt der

am Tag, drei Wochen lang, damit sich ein etwas erhdhter
Spiegel des Faktors im Blut ergibt.

Es gibt ein Schreckgespenst, vor dem jeder Bluter grofe
Angst hat: der Hemmstoff, der bei 15 bis 25 Prozent
der Patienten im Laufe ihres Lebens auftritt. Bei dieser
Komplikation erkennt der Kérper das Gerinnungsme-
dikament als etwas Fremdes an und bildet Antikdrper,
die den injizierten Blutgerinnungsfaktor neutralisieren.
Meist entwickelt sich der Hemmkérper innerhalb der 20
ersten Injektionen, ausgelost durch die Erstbehandlung
beziehungsweise durch den Wechsel zu einem neuen
Konzentrat.

Eine Therapiemdglichkeit ist das in Bonn entwickelte
Immuntoleranzprotokoll. Im Immunsystem gibt es so
genannte ,immunkompetente” Zellen, die die Antikérper
produzieren. Wenn man diese hochgradig stimuliert,
erleiden sie einen ,,Burnout” und sterben schlieBlich ab.
Dafiir sind allerdings enorme Mengen an Medikamenten
notwendig, auBerdem ist die Therapie duBerst langwierig.
Derneunjahrige Dan kann ein Lied davon singen, er hatte
bereits mit einem Hemmkdrper
zu kampfen.

Patient Testdosen, und aus anschlie-
Benden Laboranalysen werden so
lange Produkte ausgegrenzt, bis das
passende Ubrig bleibt. AuBerdem

+Wir sind die Dinosaurier,
die Uberlebt haben.”

Leicht ist es fiir ihn und Loic
sicher nicht, mit der Gewissheit
zu leben, an der Bluterkrankheit
zu leiden. Umso bemerkens-

ist das Zentrum eine Art Ubungs-
zentrale. Eltern muissen vor Ort ler-
nen, ihren neugeborenen Kindern
das Konzentrat in die Kopfvene zu
spritzen. Ab einem bestimmten Alter
lernen die Kinder dann, sich selbst
das Medikament zu verabreichen. Mindestens zwei Mal
pro Jahr reisen die Betroffenen nach Bonn, um sich Rou-
tineuntersuchungen zu unterziehen.

Die Behandlung der Krankheit ist sehr kostenintensiv.
Ein Flaschchen mit dem Produkt kostet rund 1000 Euro.
Davon benétigen viele Patienten zwei bis drei pro Woche.
Die Kosten werden von den Krankenkassen tibernom-
men. Doch ohne die préventive Selbstmedikation ware
die Krankheit nicht beherrschbar —und im Akutfall auch
viel teurer. So namlich kdnnte die Behandlung bei einem
Sturz vom Fahrrad aussehen: Drei mal drei Flaschchen
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Carlo Lecuit tiber die schlechten
Behandlungsméglichkeiten in den 50ern

werter, wie selbstverstandlich
beide beispielsweise damit um-
gehen, dass sie sich regelmaBic
das Medikament spritzen mus-
sen. Freilich gibt es dennoch
Situationen, in denen die Kinder besonders aufpassen

Auf der Schlittschuhbahn zum Beispiel, oder in der Schule

wenn Streit entsteht. ,Dann ziehe ich mich zurlick, das
ist mir zu geféhrlich”, sagt Loic. Er und Dan schaffen im
Fall von Unwissenheit ihrer Mitschiiler gerne Abhilfe una
erkléren auch schon mal zu Beginn des Schuljahres, was
Hamophilie bedeutet und dass die Krankheit nicht anste-
ckend ist. Durch die Selbstmedikation zu Selbstandigke
erzogen, sind sie daran gewdhnt, ihr Schicksal in Bezug
auf ihre Krankheit mit tatkréftiger Unterstiitzung ihrer
Eltern selbst mitzugestalten.



