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Einfiihrung

DieHamophilieist eine seltene schwere an-
geborene Blutgerinnungsstérung, bedingt
durch Fehlen oder reduzierte Aktivitat von
Faktor VIII (Hamophilie A) bzw. Faktor IX
(Hamophilie B). Ohne spezifische Behand-
lung sind schwere spontane Blutungser-
eignisse charakteristisch. Der Standard in
der Behandlung ist die regelmaBige pro-
phylaktische i.v.-Substitution des fehlen-
den Gerinnungsfaktors, meistin Form einer
Heimselbstbehandlung. Durch die regel-
maRige Substitution kann Blutungskom-
plikationen und Gelenkfolgeschaden vor-
gebeugt werden [1].

Das ist neu!

Neben den lange etablierten Faktorkon-
zentraten ist mit dem Praparat Emicizumab
(Hemlibra®) seit 2018 das erste ,Non-Fak-
tor“-Prdparat in der Blutungsprophylaxe
bei angeborener Hdmophilie A, sowohl fiir
Patienten mit als auch ohne Antikorper ge-
gen Faktor-VIII (sog. ,Hemmkorper”), ver-
fligbar [2, 3]. Emicizumab imitiert als the-
rapeutischer Antikorper die Funktion des
Faktor-VIII-Proteins in der Gerinnungskas-
kade durch Bindung an Faktor [Xa und
Faktor X.Es wird ein Effekt auf die Blutgerin-
nung erzielt; dieser entspricht am ehesten
einer Faktor-VIIl-Aktivitat im Bereich von
ca. 10-40 % [4]. Dies reichtin der Regel aus,
um Spontanblutungen und Blutungen bei
Bagatellverletzungen im Alltag zu vermei-
den.Vorteile des Praparates sind die subku-
tane Anwendung, addquate Wirksamkeit
auch bei Vorliegen von Hemmké&rpern ge-
gen Faktor VIl sowie die lange Halbwert-
zeit mit Dosisschemata einmal wochent-

lich, einmal alle 2 Wochen oder einmal alle
4 Wochen.

Bei Blutungskomplikationen, Traumata
und auch perioperativ bei gré3eren Eingrif-
fen reicht die hamostatische Aktivitdt von
Emicizumab nicht aus. In solchen Situatio-
nen wird zusatzlich Faktor-Vlll-Konzentrat
(bzw. rekombinanter aktivierter Faktor VI-
la bei Hdmophilie A mit Hemmkdrpern)
bendtigt, in Dosierungen bzw. Dosissche-
mata, welche in der Regel der Substitution
ohne Emicizumab entsprechen.

Ein Problem stellen in solchen Situa-
tionen die laborchemische Messung und
Uberwachung dar: Unter Emicizumab ist
die Messung der aPTT sowie der Faktor-
VIII-Aktivitdt mit konventionellen (,Clot-
ting“-)Verfahren nichtsinnvoll moglich, die
aPTT wird unter Emicizumab falsch-ver-
kiirzt gemessen, die Messung der Faktor-
VIII-Aktivitat mit Gblichen ,Clotting-Tests”
bzw. aPTT-basierten Verfahren ergibt un-
zuverldssige, falsch-hohe Werte. Fiir die
korrekte Messung der Faktor-VIlI-Aktivitdt
unter Emicizumab sind spezielle Labor-
verfahren (chromogener Test) notwendig,
welche jedoch nicht flichendeckend vor-
gehalten werden [5].

Dies ist v.a. unter Notfallbedingungen,
z.B. bei akutem Trauma oder dringlichen
Operationen, von Bedeutung, insbesonde-
re in Krankenhdusern, in denen speziali-
sierte Testverfahren nichtvorgehalten wer-
den, und kann Diagnostik und Therapie-
entscheidungen wesentlich beeinflussen.
Wichtig ist somit die friihe Kontaktaufnah-
me zum behandelnden Hamophiliezen-
trum des Patienten, um weitere Entschei-
dungen wie die Gabe von Faktorkonzen-
traten, Organisation der laborchemischen
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Fachnachrichten

Untersuchungen oder auch ggf. Verlegung
in ein Zentrum abzustimmen.

Fazit fiir die Praxis

Was ist bei Blutungsnotfillen, Traumata und
Operationen unter einer Therapie mit Emici-
zumab zu beachten?

= Inden néchsten Jahren werden in der Ha-
mophiliebehandlung neben Emicizumab
zunehmend weitere neue ,Non-Faktor”-
Praparate zur Anwendung kommen (z.B.
»Rebalancing” durch Anti-TFPI-Wirkung,
Praparate: Concizumab und Marstacimab,
sowie Gentherapie).

- Bei Patienten mit Hamophilie und ins-
besondere bei Anwendung neuer Thera-
pieverfahren gilt: Bei Blutungsnotfallen
sowie dringlichen Operationen sollten
frithestmdglich eine Kontaktaufnahme
mit dem Hamophiliezentrum und die in-
itiale Therapie gemaB den Angaben des
Notfallausweises des Patienten erfolgen.
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