Weltweiter Tag der Himophilie

Vor 26 Jahren fand die Griindung
der luxemburgischen Blutervereini-
gung statt. Ziel dieses Vereins ist es,
auf die besondere Situation der
Bluter aufmerksam zu machen, ei-
ne wirksame Behandlung sicherzu-
stellen, sowie ein Netzwerk fiir den
Austausch von praktischen Erfah-
rungen zu sein.

Bluter werden nicht nur durch
gelegentliche Blutungen belastet,
sondern auch durch das fortwih-
rende Gefiihl erhohter Gefahrdung
und durch die Notwendigkeit an-
dauernder medizinischer Behand-
lung. Damit Betroffene bei ande-
ren ausreichendes Verstandnis fiir
ihre besondere Situation finden, ist
immer wieder Aufklirung notig,
denn Himophilie (oder Bluter-
krankheit) ist selten.

Die heutige Situation der Bluter
in Luxemburg ist ein besonderes
Beispiel um die Bedeutung der So-
lidar-Gesellschaft zu unterstrei-
chen. Die ausreichende Verfiigbar-
keit an Medikamenten, und der
freie Zugang zu einer kompetenten
medizinischen Versorgung haben
die Hiamophilie zu einer beherrsch-
baren Krankheit gemacht.

Himophilie entsteht durch ei-
nen genetischen Defekt. Dieser
Fehler kann von den Eltern ererbt
sein. Er kann aber auch neu - durch
eine zufillige Veranderung der Erb-
information - in vorher nicht betrof-
fenen Familien auftreten. Spontan-
mutationen sind der Grund fiir ein
Drittel aller Falle von Hamophilie.

Bei der Himophilie werden im
Korper nicht gentigend ,Baustei-
ne“ hergestellt, die zur Blutgerin-
nung notwendig sind (Faktoren I
bis XIII). Fehlende Bausteine kon-
nen der Faktor VIII oder der Faktor
X sein. Das Ausmaf$ der fehlenden
Faktor VIII oder Faktor IX Aktivitit
bestimmt den Schweregrad der Ha-
mophilie (vom leichten bis zum
schweren Bluter). Blutungen sind
nur zu stillen, wenn die fehlenden
Mengen an Faktoren dem Bluter
intravends verabreicht werden.
Weil Blutungen ein haufiges Phi-
nomen sind, nicht nur hervorgeru-
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fen durch St6fle und durch
Unfille oder bei Operati-
onen, sondemn auch durch
Belastungen der Ge-
lenke, wie beim Gehen

und Laufen, ist der Blu-

ter bestdndig besonde-

ren Risiken ausgesetzt.

Als Folge der haufigen
Blutungen in den Gelen-
ken und in den Muskeln, tre-
ten schon sehr frith Geh- und
andere Bewegungsbehinde-
rungen auf. Ohne

Behandlung ist die Lebenserwar-
tung des Bluters gering. Und auch
die Behandlung mit Gerinnungs-
medikamenten ist nicht gefahrlos.
Mégliche Risiken sind die Ubertra-
gung von Viren wie HIV und Hepa-
titis, oder Hemmbkdorper wenn das
Immunsystem des Bluters das Ge-
rinnungsmedikament ablehnt.

Der Zugriff auf Gerinnungsmedi-
kamente ist heute die einzige Be-
handlungsweise. Zuerst geschah di-
es {iber menschliches Blut und
Blutplasma, bis in die spéten 60er
Jahre. Grofe Mengen sind hierfiir
erforderlich gewesen. Ab den 70er
Jahren sind Konzentrate erhildich
geworden, zuerst Faktor VIII, spéter
Faktor IX. Auch zur Herstellung
von Konzentraten sind erhebliche
Mengen an Blutplasma notwendig.
Zwei Schwierigkeiten galt es zu 16-
sen: die Knappheit von Blutplasma
und seinen Blutgerinnungsfak-
toren, und das hohe Risiko der
Krankheitsiibertragung  durch
menschliche Blutprdparate. Dank
folgender Entwicklungen hat sich
die Lage der Bluter seit den 80er
Jahren wesentlich verbessert.

(1) Die vorbeugende Behand-
lung, welche darin besteht durch
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eine fast tigliche Verabreichung
den Gehalt an Gerinnungsfaktoren
im Blut konstant tber einem kri-
tischen Wert zu halten. Dadurch
wird spontanen Blutungen vorge-
beugt, und eine normale Heilung
bei leichten Verletzungen ermogli-
cht. Obwohl hierbei ein steter Be-
darf an Gerinnungsprodukten ent-
steht, sind der Aufwand und die
Menge insgesamt geringer, als wenn
der Krisenfall abgewartet wird.

(2) Bluter dirfen die medizi-
nisch kontrollierte Heimselbstbe-
handlung praktizieren (wie z.B.
auch die Diabetiker). Das heifSt, sie
spritzen sich selbst den Gerin-
nungsfaktor, und sie sind nicht auf
eine tigliche arztliche Betreuung
angewiesen. Dank der vorbeu-
genden Behandlung und der Heim-
selbstbehandlung fithren Bluter
heute ein fast normales Leben. Blu-
ter erleben aktiv zu sein, wie ande-
re Menschen auch, in Schule, Ar-
beit und im sozialen Leben.

(3) Grofde Fortschritte sind er-
reicht worden bei der Sicherheit
der plasmatischen Gerinnungskon-
zentrate gegen Krankheitsrisiken.
Weil tausende von Blutspender ge-
braucht werden, um die ndtigen



Mengen an Gerinnungskonzentrat
zu produzieren, war bei Blutern die
Ansteckungsrate mit HIV- und He-
patitisviren sehr hoch gewesen, bis
Ende der achtziger Jahre. Hier ist
die Entwicklung so weit fortge-
schritten, dass diese Risiken fast
ganz ausgeschlossen werden kon-
nen. Voraussetzung bleibt, dass der
Hersteller strenge Qualititskrite-
rien beachtet.

(4) Einen besonderen Weg zur
Herstellung sicherer Produkte in
ausreichender Menge hat die Gen-
technik in den 90ger Jahren ermég-
licht. Sowohl die Knappheit an
Blutplasma wie auch das Risiko der
Ubertragung von Krankheiten ent-
fallen bei dieser Art der Herstellung
von Gerinnungskonzentraten.

Doch konnen gentechnische
Produkte die plasmatischen Pro-
dukte heute noch nicht ganz erset-
zen. Es gilt die besondere Situation
eines jeden Bluterkranken zu be-
achten. Kriterien sind das Errei-
chen einer optimalen Heilung bei
Blutungen und ein geringeres Risi-
ko von Hemmkoérpern gegen Ge-
rinnungspraparate.

Ein langwieriger Heilungspro-
zess oder die Bildung von Hemm-
korpern fithren zu erheblichen
Mehrkosten bei der Behandlung.
Hier sind die Gesundheitskasse
und die Versorger von Blutpripa-
raten verpilichtet, die speziellen
Bediirfnisse der Bluter zu beach-
ten. Als zukiinftige Losung wird
auf die korpereigene Produktion
von Gerinnungsfaktoren hingewie-
sen, die die Gentechnik ermogli-
chen koénnte.

Abschlief3end wollen wir darauf
hinweisen, dass zusitzliche Infor-
mationen auf der Webseite der
luxemburgischen Hamophilie-
Gesellschaft zu finden sind (www.
alh.lu), sowie auf der Webseite
der World Federation of Hemophi-
lia (www.with.org). Die Internatio-
nale Hiamophiliegesellschaft hat
diesen 17. April zum 20. Jahrestag
des weltweiten Tag der Himophi-
lie erklirt.
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