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Ich sehe was, was Du nicht siehst

HAMOPHILIE UND LEBENSQUALITAT 7

Dr. Michael Sigl-Kraetzig ist ein auf die Diagnostik und Therapie von Blutgerinnungsstorungen spezialisierter, niedergelassener
Facharzt fiir Kinder- und Jugendmedizin in Blaubeuren und Mitglied im Arztlichen Beirat der Patientenselbsthilfegruppe DHG e. V.
(Deutsche Hamophiliegesellschaft). Neben seiner klinischen Tatigkeit ist er auch wissenschaftlich in der Erforschung der Diag-
nostik und Behandlung von Gerinnungsstorungen tatig. Im Interview informiert er iiber die haufigste und dennoch selten er-
kannte Blutgerinnungsstérung weltweit: das von-Willebrand-Syndrom (VWS). Er erkldrt, wie wichtig ein frithzeitiges Erkennen der
Erkrankung ist und wie die Initiative Netzwerk viWS Arzte, Patienten und deren Umfeld dabei unterstiitzen kann.

Dr. Michael Sigl-Kraetzig forscht zu Diagnostik und Behandlung von Gerinnungsstorungen.

Herr Dr. Sigl-Kraetzig, was versteht man
unter dem von-Willebrand-Syndrom (vWS)?
Bei dem von-Willebrand-Syndrom
handelt es sich um eine seltene Erkran-
kung. Dabei ist es die hdufigste Gerin-
nungsstorung, welche zu einer Blutungs-
neigung fithrt. In Deutschland gibt es
etwa bis zu 800.000 Menschen, welche von
dieser Erkrankung betroffen sein kénnen.
Vielen ist das Vorliegen dieser Diagnose
allerdings gar nicht bekannt, da sie nur
eine milde Blutungsneigung haben und
eine entsprechende Untersuchung noch
nicht erfolgte. Je nach Typ der Erkran-
kung verursacht das von-Willebrand-
Syndrom bei den betroffenen Personen
eine Blutungsneigung unterschiedlich
schweren klinischen Ausmafles. Manner
und Frauen sind dabei zu etwa gleichen
Teilen betroffen. Bei dieser erblichen Er-
krankung ist ein Eiweifimolekiil (der
yvon-Willebrand-Faktor®) entweder zu
wenig im Blut vorhanden (Typ 1, etwa 70
Prozent der Patienten mit dieser Erkran-
kung) oder aufgrund eines genetischen
Defektes nicht voll funktionsfahig (Typ 2).
Sehr selten gibt es auch Patienten, die gar
keinen von-Willebrand-Faktor bilden
kénnen (Typ 3). Bei diesem Typ besteht
eine erhebliche Blutungsneigung, welche

vom klinischen Verlauf her mit der klas-
sischen ,,Bluterkrankheit® (Hamophilie)
vergleichbar ist.

Bei welchen Anzeichen sollte man an das
VWS denken?

Bei dieser Erkrankung kommt es meist
zu  Schleimhautblutungen (gehduftes
oder sehr schlecht stillbares Nasenbluten,
Zahnfleischbluten, verstirkte oder ver-
lingerte Regelblutungen), es besteht eine
Neigung zu vermehrten oder grofieren
Hiamatomen (,blauen Flecken®) sowie
langes Bluten nach kleineren eher harm-
losen Verletzungen (z.B. bei Schnittver-
letzungen). Gelegentlich konnen nach
Impfungen verstirkte Muskelblutungen
bei Kindern im Bereich der Impfstelle
auftreten, die an das Vorliegen einer Blu-
tungsneigung wie dem vWS denken las-
sen sollten. Bei schweren Formen des vWS
kénnen auch nach vermeintlich leichten
Verletzungen - oder sogar ohne einen di-
rekt ersichtlichen Ausloser - Muskel- oder
Gelenkblutungen auftreten.

Warum ist eine friihzeitige Diagnose so
wichtig?

Insbesondere bei operativen Ein-
griffen an den Schleimhduten (wie z.B.

zahndrztliche oder kieferchirurgische
Eingriffe, Operationen an den ,Poly-
pen® oder ,Mandeln®, gynakologische
Operationen) oder auch im Rahmen
von Geburten kann es auch schon bei
milden Formen des vWS zu heftigen, im
schlimmsten Fall auch zu lebensbedroh-
lichen Blutungen kommen. Daher sollte
bei einem Verdacht auf das Bestehen ei-
ner krankhaften Blutungsneigung bereits
vor dem moglichen Auftreten solcher
Komplikationen eine Abklarung bei ei-
nem auf Blutgerinnungsstérungen spe-
zialisierten Zentrum erfolgen. Sollte das
Vorliegen eines VWS oder einer anderen
Gerinnungsstérung mit Blutungsnei-
gung bestitigt werden, konnen Blutungs-
komplikationen bei operativen Eingrif-
fen durch eine vorbeugende Behandlung
vermieden werden. Auch im Falle von
schweren Blutungen nach Unfillen oder
Verletzungen kann bei bereits bekannter
Diagnose schneller die richtige Therapie
zum Stoppen der Blutung eingeleitet wer-
den. Patienten sollten daher einen Not-
fallausweis mit sich fithren, der Angaben
zur nachgewiesenen Gerinnungsstorung
und Notfalltherapie bei auftretenden
Blutungen enthilt. Zudem sollten Pati-
enten selbst stindig iiber einen kleinen
Vorrat entsprechender Medikamente zur
Notfallbehandlung bei Blutungen ver-
fiigen, da diese speziellen Medikamente
nicht jederzeit in jeder Apotheke oder
Notfallambulanz verfiigbar sind.

Kénnte auch mein Kind betroffen sein?
Wenn der Verdacht auf das Vorlie-
gen einer Gerinnungsstdrung besteht,
kénnen Patienten bzw. deren Eltern zu-
nichst einen Selbsttest durchfithren.
Dazu kann beispielsweise zundchst eine
internetbasierte Selbsteinschatzung wie
z.B. von dem ,Netzwerk vWS® (www.
netzwerk-von-willebrand.de) durchge-
fihrt werden. Bei Auffalligkeiten im
Selbsttest sollte zur Abklidrung eine auf
die Diagnostik solcher Erkrankungen
spezialisierte Praxis bzw. Einrichtung
aufgesucht werden, da die Abnahme und
Verarbeitung von Blutproben fiir die Ge-
rinnungsdiagnostik sehr fehleranfillig

sein kann. Wichtig ist, dass - anders als
bei der klassischen Bluterkrankheit -
vom von-Willebrand-Syndrom nicht nur
Jungen sondern auch Méadchen betroffen
sein konnen!

An wen kann ich mich wenden, um Klarheit
zu bekommen?

Auf verschiedenen Internetseiten (z. B.
auf der www.netzwerk-von-willebrand.de
oder der Seite der Deutschen Himophilie-
gesellschaft e. V.: www.dhg.de/haemophi-
liezentren) sind Adressen von spezialisier-
ten Praxen bzw. Einrichtungen, welche
sich auf die Diagnostik und Behandlung
von Gerinnungsstérungen spezialisiert
haben, zu finden.

Wie kann das Netzwerk vWS unterstiitzen?

Die Webseite des Netzwerk vWS bie-
tet verschiedene Informationsmateri-
alien fiir Patienten, deren Angehérige
und Interessierte an. Dariiber hinaus
unterstiitzt das Netzwerk auch Diag-
nostik- und Behandlungszentren u.a.
mit speziellen drztlichen Anamnese-
materialien.

Wo finde ich Unterstiitzung im Umgang mit
der Erkrankung?

Auf der Internetseite des Netzwerk
vWS und auch von anderen Anbietern
konnen Patienten sich sehr gut infor-
mieren. Sehr wichtig sind auch die
Informationsangebote der Patienten-
selbsthilfegruppen wie z.B. der Deut-
schen Hamophiliegesellschaft e. V., der
Interessengemeinschaft Himophilere. V.
oder der Bluter Betreuung Bayern e. V.
sowie lokaler Patientenselbsthilfe-
gruppen.

Selbstverstandlich sind die auf
Diagnostik und Behandlung von
Gerinnungsstérungen  spezialisierten
Arztinnen und Arzte jederzeit An-
sprechpartner und therapeutische
Biindnispartner fiir die Patienten. Sie
unterstiitzen die Patienten im Umgang
mit ihrer Erkrankung nach Kriften
gerne und stehen ihnen daher fiir Fra-
gen natiirlich auch im persénlichen Ge-
sprach zur Verfiigung.



