


Was ist Hamophilie B?

Hamophilie ist eine seltene, vererbbare (Weitergabe erfolgt Uber Gene)
Storung der Blutgerinnung, durch die die Gerinnungsfahigkeit des Blutes
herabgesetzt wird.}?

Grund dafur ist ein Mangel an bestimmten funktionalen Gerinnungsfaktoren,

die bei gesunden Menschen fur die Blutgerinnung sorgen.'?

Hamophilie A3 Hamophilie B*3

Der Gerinnungsfaktor Der Gerinnungsfaktor
VIII (Faktor 8) fehlt IX (Faktor 9) fehlt
oder ist nur mit einer .. oder ist nur mit einer
geringen Restaktivitat geringen Restaktivitat
vorhanden vorhanden

1 von 5.000 L 1 von 30.000
Mannern betroffen Mannern betroffen

Das haufigste Symptom ist eine starke Blutungsneigung, z. B.
wahrend der Wundheilung bei Verletzungen. Es kann auch zu inneren
Blutungen (z. B. Gelenkeinblutungen) kommen oder auch ohne
ersichtlichen Grund (Spontanblutungen).*

Aufgrund X-chromosomaler Ver-
erbung sind vor allem Manner
betroffen (in auBerst seltenen Fallen
auch Frauen).

Die Hamophilie kann in verschiedene
Schweregrade eingeteilt werden —
leicht, mittelschwer und schwer —
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je nachdem wieviel korpereigene
Gerinnungsfaktoren im Blut vor-
handen sind (,Faktor-Restaktivitat”).

Dabei gilt: Je weniger funktionaler
Gerinnungsfaktor sich im Blut
befindet, desto schwerer ist die
jeweilige Auspragung der Hamophilie.
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Wie funktioniert die Blutgerinnung? LIFE

Die Blutgefafe transportieren das Blut zu Muskeln und Gewebe, sowie rund Ohne Hémophilie5
um die Gelenke. Zu den wichtigen Bestandteilen im Blut gehdren Gerinnungs-
faktoren, darunter FVIII und FIX.

. . . . . . Verletzung Thrombus- .
Wird ein BlutgefaR verletzt, tritt Blut aus dem Gefal3, eine Blutung entsteht. am Blutgefi [ bildung [ XRY GefalRwand
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Dadurch wird ein Prozess in Gang gesetzt, die sogenannte Gerinnungskaskade. p : N\ :

Die Gerinnungsfaktoren und spezielle Blutzellen, die Blutplattchen, sind v ,.' .'5 S
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wahrend des Gerinnungsprozesses. “ “ °

daran beteiligt. Diese sogenannten Thrombozyten verschliefien die Wunde °

e o
<
5 [ J
D G _:—.— G

Blutplattchen DEIEIITEIEE . S Blutzelle

Sobald der Gerinnungsprozess abgeschlossen ist, bedeckt ein klebriger
Klumpen (der ,Thrombus”) die Wunde. Er verhindert so weitere Blutungen
und ermoglicht die Heilung des Blutgefalles.

Mit Hamophilie®

Unvolistandig | AN
gebildeter Thrombus — —_—
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Fehlt ein funktionaler Gerinnungsfaktor, 0 0 . - .
so ist der Gerinnungsprozess gestort. L N
Es bildet sich kein stabiler Thrombus an g
der Verletzungsstelle und die Einblutung

in das Gewebe halt an.
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Was versteht man unter einer Gelenkblutung und N : M LIFE
warum ist Gelenkschutz so wichtig? ST el ¢

Blutungen werden oft nicht durch eine offensichtliche Verletzung

verursacht — man spricht dann von Spontanblutungen.*

Diese sind oft nicht sichtbar, weil sie im Inneren der Gelenke stattfinden.
Mehrfache Blutungsereignisse im selben Gelenk konnen

Bei Menschen mit Hamophilie kann Bei einer Gelenkblutung dringt bleibende Schéden verursachen:®’

es leichter zu Gelenkblutungen Blut in die mit Flussigkeit geftillte

kommen, vor allem in Ellenbogen-,  Gelenkkapsel ein und Ubt zusatz- Das Gelenk schiitzende Gewebe bleibt dauerhaft geschadigt

Knie- und Sprunggelenken. lichen Druck auf das Gelenk aus.* '

Muskelgewebe um das Gelenk kann abnehmen
Knochen im Gelenk kbnnen dauerhaften Schaden nehmen

Eine eingeschrankte Beweglichkett, irreversible Gelenkschaden
und dauerhafte Schmerzen kdnnen die Konsequenz sein

Dies kann gegebenenfalls einen Gelenkersatz erforderlich machen

Gelenkblutungen sollten daher unbedingt vermieden werden, da sie
langfristig die Mobilitat und damit auch die Lebensqualitat negativ
beeinflussen kénnen

Es ist sehr wichtig, Gelenk-
blutungen zu vermeiden oder
umgehend zu behandeln!



Wie wird Haimophilie B behandelt?

Die moderne Hamophilie B Behandlung zielt darauf ab, Blutungen zu

vermeiden.*

Die Behandlung mit Faktorpraparaten ist die bewahrte Behandlungs-
methode bei Hamophilie B. Diese ersetzt den fehlenden Faktor IX
(Faktor 9) im Blut. Daher spricht man auch von Substitutionstherapie.*

Prophylaxe

Die Dauerbehandlung (Prophylaxe)
besteht aus regelméafligen
Faktorgaben, um Blutungen zu
verhindern und gilt als die dafur
effektivste Methode. Sie sollte
idealerweise moglichst frithzeitig
beginnen und noch vor dem
Auftreten der ersten Blutung.*®

Die Messung der Faktorkonzen-
tration (deines sogenannten
Faktorspiegels) im Blut kann helfen,
dein individuelles Schutzlevel unter
Prophylaxe zu verstehen.

Fur eine personalisierte Behand-
lung sollten allerdings neben
deiner Faktorkonzentration auch
andere Bereiche deines Lebens
berucksichtigt werden.*
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Spitzenwert Direkt nach
Faktorgabe

: Niedrigster
LRl F-Wert bevor
die nachste

Faktorgabe
stattfinden sollte*
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Die Kurve des Faktorwertdiagramms variiert je nach Patienten*
und Art des zur Prophylaxe eingesetzten Faktorkonzentrats.*




LIBERATE

Wie wird Haimophilie B behandelt? LIFE

Personalisierte Behandlung* Andere Behandlungsmaoglichkeiten

Bei der Hdmophilie- Behandlung geht es nicht immer nur um den Andere Behandlungsmoglichkeiten werden derzeit erforscht, darunter
klinischen Faktorspiegel. Die Therapie sollte von den behandelnden Arzten auch die Gentherapie, die darauf abzielt, dass Patienten selbst einen
fur jeden Hamophilie- Patienten individuell abgestimmt werden. funktionierenden Gerinnungsfaktor produzieren konnen.’

Die Behandlung berucksichtigt idealerweise neben der im Blut gemessenen Weitere in Studien befindliche Behandlungsmoglichkeiten zielen darauf
Konzentration an FIX eine Reihe von weiteren Aspekten, wie Lebensstil, ab, Blutungen zu verhindern, ohne den fehlenden Gerinnungsfaktor zu
korperliche Aktivitat, Alter, Anzahl der Blutungsereignisse und Gelenk- ersetzen (Nicht-faktorbasierte Therapien) 10

gesundheit des Patienten.

Bedarfsbehandlung (On-demand)*

Menschen mit Hamophilie sollten in engem Austausch mit ihrem
Behandlungsteam stehen, damit ihnen die bestmaogliche Therapie
ermoglicht werden kann, abgestimmt auf individuelle Ziele und
Wunsche. Denn jeder hat einen eigenen Lebensstil und Zukunftsplane,
mit oder ohne Hamophilie.

Die Bedarfsbehandlung besteht aus Faktorersatzinjektionen als Reaktion auf
eine schon eingetretene Blutung anstelle einer regelmafigen Behandlung
(Prophylaxe) zur Vermeidung von Blutungen.

Weiterflihrende Informationen sowie aktuelle Beitrage rund um das Leben
mit Hamophilie findet ihr auf unserer Website: www.liberatelife.de -~




* Die Verwendung des Sternsymbols (*) bezieht neben weiblichen und ménnlichen Personen weitere Geschlechter
und Geschlechtsidentitaten mit ein. Aus Griinden der besseren Lesbarkeit wird auf die gleichzeitige Verwendung der
Sprachformen verzichtet. Sdmtliche Personenbezeichnungen gelten gleichermaRen flir alle Geschlechter.
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