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Patienten mit hereditdren Gerinnungs-
storungen wie der Himophilie stellen
eine besondere Herausforderung fiir den
betreuenden Arzt in der perioperativen
Situation dar. Das liegt an der Seltenheit
der Erkrankung - in Deutschland leben
etwa 5000 Patienten mit einer Himophi-
lie A und 800 Patienten mit einer Himo-
philie B - und der damit verbundenen
Unsicherheit in notwendiger Diagnostik
und Therapie.

Die funktionierende Gerinnung ist es-
senziell fiir jeden operativen Eingriff, so-
dass ohne addquate Behandlung relevan-
te Blutungskomplikationen bei Patienten
mit einer Himophilie zu erwarten sind.

Die Langzeitbetreuung dieser Patien-
ten erfolgt in der Regel in einem spezia-
lisierten hamostaseologischen Zentrum.
Dort sind die Expertise und die Logis-
tik fiir einen operativen Eingriff verfiig-
bar. Trotzdem kann v. a. in der Notfallsi-
tuation jeder Arzt mit Himophiliepatien-
ten konfrontiert werden. Kenntnisse des
Krankheitsbilds sowie der entsprechen-
den Diagnostik und Therapie sind dabei
hilfreich.

Der Beitrag von Lison u. Spannagl in
der vorliegenden Ausgabe von Der An-
aesthesist widmet sich ausfithrlich dem
perioperativen Management bei Pati-
enten mit Himophilie. Bei Himophilie A
ist der Gerinnungsfaktor VIII vermin-
dert bzw. fehlt vollstindig, bei Himophi-
lie B der Gerinnungsfaktor IX. Klinisch
fallen diese Patienten primiar durch Ge-
lenk- und Muskelblutungen auf. Bei Ver-
letzungen kann es zu massiven inneren
und/oder dufleren Blutungen kommen.
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Operation und Hamophilie

Kein Problem bei gutem

interdisziplinaren Management

Zwei Aspekte mochte ich aus Sicht
des Hamostaseologen in der periopera-
tiven Situation besonders hervorheben:
Ein Grundpfeiler der Himophiliethe-
rapie ist die Substitution des fehlenden
Gerinnungsfaktors. Wichtigste Voraus-
setzung dafiir ist die Verfiigbarkeit des
jeweiligen Gerinnungsfaktorenkonzen-
trats. Patienten sollten bei elektiven Ein-
griffen das Gerinnungsfaktorenkonzen-
trat erhalten, auf das sie eingestellt sind.
In der Notfallsituation sollte auf das am
schnellsten verfiigbare Faktorenkonzen-
trat zuriickgegriffen werden.

Der zweite Grundpfeiler ist die Uber-
wachung der Substitutionstherapie. Der
fehlende Gerinnungsfaktor sollte in den
Normalbereich zum Zeitpunkt des ope-
rativen Eingriffs angehoben werden und
muss, angepasst an die Grofle des operati-
ven Eingriffs und den Verlauf der Wund-
heilung, in der postoperativen Phase wei-
tersubstituiert werden. Voraussetzung
dafiir ist die Verfiigbarkeit einer zeitna-
hen Bestimmung des Faktors VIII bzw.
des Faktors IX fiir das optimale Moni-
toring der Substitutionstherapie. Die re-
gelmaflige Bestimmung des substituier-
ten Gerinnungsfaktors ist notwendig, da
die pharmakokinetischen Parameter wie
Anstieg des Gerinnungsfaktors und die
Halbwertszeit einer grofien Schwankung
zwischen verschiedenen Patienten unter-
liegen. Nur mit einer individuellen, la-
boradaptierten Dosierung konnen so-
wohl Unter- als auch Uberdosierung ver-
mieden werden.

Im Beitrag von Lison u. Spannagl wird
ausfiihrlich darauf eingegangen. Er ver-
mittelt dem interessierten Leser das Riist-

zeug fiir ein erfolgreiches perioperatives
Management von Patienten mit Himo-
philie.
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