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HEMMKORPERHAMOPHILIE

DIAGNOSTIK UND BEHANDLUNG

Eine sehr seltene und lebensbedrohliche Blutungskomplikation, hat ihre Ursache darin, dass ein bis
dato "gerinnungsgesunder" Patient spontan Antikdrper gegen einen kdrpereigenen Gerinnungsfaktor,
meistens den Faktor VIII, bildet. Hierbei handelt es sich um eine erworbene Hemmkorper-
Héamophilie. Die Faktor VIII Erniedrigung tritt bei vorher gerinnungsgesunden Patienten auf die zu
spontan auftretenden, ausgedehnten Einblutungen in Weichteile (Muskulatur), Gelenke oder innere
Organe fiihrt. Solche Patienten bieten in etwa das klinische Bild eines unbehandelten Bluterpatienten

mit angeborener Himophilie A.

Diagnosestellung:

Klinisches Bild:

Labor: neu aufgetretene PTT Verlangerung, FVIII <5%

Fiir das spezifische Labormonitoring miissen aufwindige Labormethoden vorgehalten werden.

Die Faktor VIII Werte sollten im niedrigen Bereich prézise bestimmt werden, der Hemmbk®orpertiter

muss im Verlauf moglichst genau festgelegt werden.

Blutungsmanagement

Erfreulicherweise gelingt es heute, bei nahezu allen Patienten die lebensbedrohlichen
Blutungskomplikationen abzuschwéchen bzw. zu stoppen (Soforttherapie) und den ursichlich
verantwortlichen Hemmkdrper im weiteren Verlauf ggf. durch eine aufwendige
Kombinationsbehandlung (Immunsuppression, Immunadsorption, Substitutionstherapie) zu
unterdriicken und schlielich ganz zu eliminieren. Heute kdnnen viele Patienten mit erworbener

Hemmkdrper-Hamophilie geheilt werden.
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Fiir die akute Gerinnungsbehandlung steht jetzt als weitere Alternative zu rekombinantem FVIla bzw.
FEIBA ein rekombinanter porciner Faktor VIII zur Verfiigung. Bereits vor 40 Jahren wurde erkannt,
dass der native porcine FVIII eine deutlich reduzierte Kreuzreaktivitit mit autologen Antikdrpern
zeigt. In Folge wurde ein FVIII Produkt aus Schweineplasma entwickelt und iiber viele Jahre mit dem
Schwerpunkt GroBbritannien angewendet. Sowohl Patienten mit allogenen als auch Patienten mit
autologen FVIII Antikorpern wurden erfolgreich behandelt. Allerdings musste bei 30 — 50% der
Patienten eine Kreuzreaktivitit festgestellt werden. AuBBerdem fiihrten Sicherheitsprobleme (porcine
Proteine, Virusbelastung) zum Enden der Zulassung. Um diese zu eliminieren wurde der porcine
FVIII im Verlauf rekombinant entwickelt. Inzwischen erfolgte die Zulassung von Obizur fiir USA und
Europa zur Behandlung von Patienten mit erworbenen Hemmkdrpern (Autoantikérpern) gegen

Gerinnungsfaktor VIII.

(Entfernung der Antikorper)

Immunmodulation/Antikorper

Grundsétzlich stehen diverse Konzepte der Inmunmodulation bzw. —suppression fiir
Autoimmunerkrankungen zur Verfligung. Wichtig ist, dass diese kausale Behandlung rasch begonnen

und konsequent zu Ende gefiihrt wird.
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