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LEBEN MIT HAMOPHILIE

Ernahrung im Blick:
Was ist wichtig bei
Hamophilie?

INFOS UND NEUIGKEITEN | Termine, Umfragen und News
UBERGEWICHT | Zunahme bei Kindern und Jugendlichen mit Himophilie

NEUZULASSUNGEN | Anti-TFPI-Antikorper bei Himophilie A und B
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Uber unsere Mitgliedschaft im VHA arbeiten wir .
eng mit den Patientenverbanden IGH und DHG i q

sowie den Verbianden der behandelnden Arzte
BDDH und GTH zusammen.

Versorgung mit Hamophilie-Arzneimitteln

Alternative
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Patient Arzt/Hamophilie- Einwilligungserklarung/ Rezept Apotheke Lieferdienst Patient
Zentrum Patienteneinwilligung Good Distribution Practice

« Samtliche Hamophilie-Praparate sind in unserem « Durch unsere Versandapotheke ist auch eine
Depot standig vorratig. Belieferung an z. B. den Urlaubsort moglich.

« An 365 Tagen im Jahr steht Ihnen unser spezialisier- « Wir gewahrleisten eine Lieferung entsprechend
tes Fachpersonal mit einer 24 Stunden Notfallhotline den gesetzlichen Vorgaben (Kiihlkette) von unserer
zur Verfliigung. Apotheke bis zur Lagerung am Zielort.

« Wir haben einen zuverlassigen Lieferdienst mit « Auf Wunsch Monatsrechnung fiir alle Bezlige.

eigenen Fahrzeugen und geschultem Personal. . ) ) )
» Direkte Abrechnung mit der Versicherung bei

« Lieferung an 365 Tagen an Ilhre Wunschadresse oder Privat-Krankenversicherten.
Bereitstellung zur Abholung in einer unserer . beit mit Ih Arzt/ihrer Arztin in d
Partnerapotheken. « Zusammenarbeit mit lhrem Arzt/lhrer Arztin in der

Dokumentation.

Sie haben Fragen? Sprechen Sie uns an. Wir beraten Sie gerne.

Unser Hamophilie-Team ist an 365 Tagen/24 Stunden Tel.: E-Mail:
fiir Sie erreichbar! 0800 38 00 200 haemophilie@besamex.de

besamex « wir leben - Apotheken Inh. D. Diivel e.K. « Im Hollandshagen 1-3 « 21436 Marschacht « Unternehmenssitz: ElbuferstraBe 86a + 21436 Marschacht
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Liebe Leserin, lieber Leser!

,Du bist, was Du isst“ — diese gefliigelten Worte haben
durchaus einen wahren Kern. Denn was wir essen
beeinflusst nicht nur unser Gewicht, sondern auch
unser sogenanntes zweites Gehirn, den Darm. Ist die
Darmflora intakt, hat das Auswirkungen auf unser
Immunsystem und auch auf die Psyche — die Gibrigens
ihrerseits auf das Verdauungssystem einwirkt. (Nicht
umsonst spricht man davon, dass einem etwas auf den
Magen schldgt.)

Gesunde Erndhrung ist fir alle Menschen von Bedeu-

tung, warum braucht es einen Artikel in der Himovision?

Weil Erndhrung ein modifizierbarer Faktor ist, iiber den
sich zahlreiche gesundheitliche Aspekte beeinflussen
lassen. Auch und insbesondere in Bezug auf Kérperge-
wicht und Gelenkgesundheit.

In dieser Ausgabe gibt es gleich drei Artikel, die mehr
oder weniger mit der Bedeutung von Erndhrung flir
Menschen mit Himophilie zu tun haben.

Und dennoch bleibt in der Redaktion das Gefiihl, auf
den zur Verfigung stehenden Seiten, nicht alle Details
ausfihrlich genug beleuchtet zu haben. Das Thema ist

einfach zu umfangreich.

Trotzdem hoffe ich, dass Sie etwas mitnehmen kénnen
und die Beitrdge fir Sie interessant sind. Sollte es
dariber hinaus etwas geben, Uiber das Sie in einer der
ndchsten Ausgaben mehr lesen mochten — schreiben
Sie mir gerne.
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INFOS & NEUIGKEITEN

News, Wissenswertes & Termine

TITELTHEMA

Ernidhrung bei Himophilie - ein Uberblick

Welche Rolle spielt die Erndhrung fiir Menschen mit
Hamophilie? Worauf sollte man achten? Wie kann
gesunde Erndhrung gelingen? Nachgefragt bei der
Okotrophologin Waltraut Hilberg.

Und welche Rolle spielt unser Darm?
Klar ist: sein Einfluss ist riesig — auf Immunsystem,
Wohlbefinden, Psyche.

AUS DEN VERBANDEN

IGH - Interessengemeinschaft Himophiler e V.:
Arbeit und Projekte der Interessenvertretung

KINDER UND JUGENDLICHE MIT UBERGEWICHT
Auch und gerade bei Himophilie ein Problem

Wer bereits im Kindesalter zu viel Gewicht hat,
erhoht das Risiko fiir zahlreiche ungiinstige Folgen
Interview mit PD Dr. Martin Olivieri

AUS DEN VERBANDEN
Die Deutsche Himophiliegesellschaft — DHG:
Arbeit und Projekte der Interessenvertretung

NEUE THERAPIEOPTIONEN

Anti-TFPI-Antikorper

Zwei neue Priparate, ein neuer Wirkmechanismus
Interview mit Prof. Dr. Hermann Eichler

WIR FREUEN UNS UBER IHRE POST

Sie wissen etwas Uber interessante Seminare oder
Informationsveranstaltungen zum Thema Hamophilie
oder haben einen guten Buchtipp? Oder mochten Sie
uns einfach Feedback geben? Schreiben Sie uns:
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NEWS

Infos und Neuigkeiten

Neues aus der Forschung

mit Tiago Lopes

Tiago Lopes, Forscher an der Universitat Heidelberg und Griinder der Nezu Biotech GmbH, berichtet tiber aktu-
elle Fortschritte in der Wissenschaft zu verbesserten Diagnose- und Behandlungsmaoglichkeiten der Hamophilie.
So zum Beispiel im Bereich KI: Indem man KI-Programme mit Ultraschallbildern von gesunden und geschadig-
ten Gelenken trainierte, ist es gelungen, die Erkennung von Hamarthrosen und Synovitisfillen zu automatisie-
ren. Dies ermdglicht eine schnellere und genauere Diagnostik. (https://shorturl.at/GwFm?2).

Auch im Bereich der Gentherapie wird an Verbesserungen gearbeitet: Tiago Lopes war
an einer Studie mit japanischen Forschern beteiligt, die eine neue Version von FVIII
konstruierten, die von den Leberzellen effizienter produziert und ausgeschieden
wird. Mithilfe eines Adeno-assoziierten Virus® (AAV) gelangen im Tierversuch be-
merkenswerte Ergebnisse: Mause, die den modifizierten FVIII erhielten, zeigten
eine um ein Vielfaches hohere FVIII-Aktivitat im Blut als jene, die das Standard-
FVIII-Gen erhalten hatten. (https://shorturl.at/Ay2YN).

Dariiber hinaus ging der Nobelpreis fir Chemie im Jahr 2024 an Forschende, die
KI'im Protein-Design einsetzten — davon durften auch Hamophilie-Therapien profi-

tieren (schliefslich ist FVIII ein Protein).

Hamophiliepatiententag
in Tubingen

Am 29. Mérz 2025 6ffnet das Hamo-
philiezentrum Tiibingen die Turen

fur Patientinnen und Patienten mit
Blutungsneigung sowie deren An-
gehorige und alle Interessierten. In
verschiedenen Workshops und Vor-
tragen geht es um zahlreiche interes-
sante Themen von und mit Experten
sowie Patientenvertretern der IGH.
Voranmeldungen sind willkommen
aber nicht obligatorisch: haemophilie-
zentrum@med.uni-tuebingen.de
Weitere Infos und das Programm:
https://kurzlinks.de/dlef oder den
QR-Code scannen.

Fokusgruppentreffen
GENTHERAPIE

Dieses Treffen, das vom

4. bis 5. April 2025 in Berlin statt-
findet, bietet Gelegenheit zum
Erfahrungsaustausch. Es ist fur Men-
schen konzipiert, die bereits eine
Gentherapie bei Hamophilie A/B
erhalten haben oder ernsthaft daran
interessiert sind. Organisiert und
durchgefihrt wird es von der Inter-
essengemeinschaft Hamophiler (IGH
e.V) und der Deutschen Hamophilie-
gesellschaft (DHG e.V.).

Die Teilnahme ist kostenlos, Anmel-
dung uber:

www.igh.info, Tel.: 07472 - 22648
oder

www.dhg.de,Tel.: 040 - 672 29 70

Talk am Mittwoch
Ernahrung

Der nachste Talk am Mittwoch findet
am 14.Mai 2025 um 18 Uhr statt
und beschaftigt sich mit Ernahrung.
Angesprochen sind alle Altersgrup-
pen - denn es geht sowohl um die,
fir alle gleichermafien wichtige, aus-
gewogene Ernahrung, als auch um die
flr den Muskelaufbau bedeutenden
Protein-Bomben.

Anmeldungen unter:
www.tinyurl.com/25Ernaehrung

oder einfach den QR-Code scannen.




Geblindelte Gesundheitsdaten

Die elektronische ‘_
Patienten-Akte (ePA) ist da - L

Es ist soweit: Seit Anfang 2025 wird die ePA
flaichendeckend fiir alle gesetzlich Versicherten

angelegt, die nicht aktiv widersprochen haben

(ein Widerspruch ist jederzeit moglich). Auch private
Krankenversicherer dirfen die ePA anbieten. Zundchst wird
die ePA in den Modellregionen Franken, Hamburg und Umland sowie in Teilen

NRWs getestet. Wenn alles gut lauft, ist ein bundesweiter Rollout ab April geplant.

Noch gibt es zwar Sicherheitsbedenken - der Chaos Computer Club konnte auf-
zeigen, dass Hacker theoretisch auf digitale Gesundheitsdaten zugreifen kdnnten.
Zumindest flr Hamburg ist diese Sicherheitsliicke, nach Angaben des Hamburgi-
schen Datenschutzbeauftragten, aber geschlossen worden.

Trotz aller Kritik empfiehlt die Deutsche Hamophiliegesellschaft (DHG) die ePA-
Nutzung allen Menschen mit Gerinnungsstorungen. Denn durch die Verfligbarkeit
von Gesundheitsdaten lassen sich unnotige Untersuchungen und Wege vermei-
den, ebenso wie ungewollte Medikamenten-Wechselwirkungen oder Komplika-
tionen bzw. Verzégerungen in der Behandlung. Auch im Notfall seien gleich alle
wichtigen Informationen parat.

Damit Behandelnde die zentral gespeicherten Daten einsehen kdnnen, bendtigen
sie eine Zugangsfreigabe von Patienten. Diese kdnnen einzelne Daten ldschen
oder fiir bestimmte Nutzer sperren. Zum Beispiel, wenn man nicht mochte, dass
der Zahnarzt Kenntnis Uber eine psychische Erkrankung erhdlt. Um die eigene
Akte einzusehen, muss die ePA-App der jeweiligen Krankenkasse auf dem Smart-
phone installiert sein. Die Registrierung erfolgt dann mittels Versichertennummer
und einem von der Krankenkasse zur Verfiigung gestellten Code. Wer kein Smart-
phone besitzt, kann die ePA in der Regel - je nach Krankenkasse — auch Uber den

PC nutzen. Weitere Informationen findet man auf der Website seiner Krankenkasse.

(Quelle: https.//shorturl.at/ojujM
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Mitmachen und die Versorgung
verbessern

Anwendungs-
begleitende
Datenerhebung (AbD)

Der Gemeinsame Bundesausschuss

(G-BA) hat eine Anwendungsbegleitende

Datenerhebung (AbD) fur Hamophilie
A-und B-Patienten initiiert. Ziel ist
es, die Wirksamkeit von Gentherapien
im Vergleich zur herkommlichen Pro-
phylaxe mit Faktortherapie oder Emi-
cizumab unter Alltagsbedingungen zu
untersuchen. Patienten werden gebe-
ten, der Erfassung anonymisierter Da-
ten im Deutschen Hamophilieregister
(DHR) zuzustimmen und halbjahrlich
zwei kurze Lebensqualitatsfragebogen
auszufillen. Die Studie ist fir das
Verstandnis der Vor- und Nachteile
verschiedener Therapieansatze und
die langfristige Verfuigbarkeit neuer
Behandlungsoptionen in Deutschland
bedeutend. Die Patientenorganisati-
onen IGH und DHG informieren auf
Ihren Webseiten darlber:

https://shorturl.at/55Zj5
https://shorturl.at/Es1G7

Neue Podcast-Reihe

Wissen, Austausch & Unterstitzung

Hdamophilie Daily -
wie sich Alltag und
Sport meistern lassen

Im Podcast spricht Linus Moerschel
(selbst Hamophiler) mit Gasten tiber
den Alltag mit Hdmophilie und wie
sich Sport integrieren lasst. Zu Gast
war z. B. bereits der DHG-Vorsitzende
Rainer Stahler, der zum Thema ,,Aus

dem Rollstuhl in den Leistungssport®

sprach. Einfach mal reinhdren, unter:

https://shorturl.at/YgmSu

2P

ALLIANZ

Neue Website fur ITP-Patienten
gestartet

Die Deutsche Hamophiliegesellschaft (DHG) freut sich tiber die Kooperation mit
der ITP-Allianz, die unter www.itp-allianz.de eine neue Website fiir Patienten mit
Immunthrombozytopenie (ITP) ins Leben gerufen hat. Die Plattform bietet Wissen,
Austausch und Unterstuitzung fir Betroffene. Die ITP-Allianz bringt Fachleute und
Partner, die an der Behandlung von ITP beteiligt sind, zusammen, die Koordination
erfolgt durch das Universitatsklinikum Jena in Zusammenarbeit mit dem Deut-
schen Immunthrombozytopenieregister (D.ITP-Register).

https://shorturl.at/5kfd1

©ADbb.: iStockphoto.com/elenabs
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ERNAHRUNG

Lecker und ausgewogen!
Gesund essen bei Hamophilie

Blutgerinnungsstorungen wie Himophilie und die von
Willebrand-Erkrankung sind keine Krankheiten, die eine
spezielle Diat erforderlich machen. Trotzdem sollten

aber auch Menschen mit Blutungsneigung auf eine
ausgewogene und moglichst antientziindliche Ernahrung
sowie insbesondere auf ihr Gewicht achten.

Gesunde Ernahrung: Eine fiir alle gibt es

nicht! Menschen sind verschieden, haben
unterschiedliche Vorlieben, einen individuellen
Stoffwechsel und je nach Lebensstil und mdg-
lichen Erkrankungen auch einen speziellen
Bedarf. Dennoch gibt es allgemeingiiltige Dos
und Donts.




Text von Tanja Fuchs

Rund 62.500.000 Ergebnisse erhdlt man, wenn man
auf Google einfach nur den Begriff Erndhrung ein-
gibt. Neue Trends, neue Erkenntnisse, unendlich viele
Tipps. Das Thema ist in unseren Medien allgegenwartig.
Was den einen nervt, hat fiir den anderen einen wichti-
gen Mehrwert. Angesichts der vielen — mitunter selbster-
nannten — , Experten” und immer wieder neuen Do’s und
Dont’s sind viele aber auch verunsichert. Was gestern als
gesund galt, soll heute gemieden werden, an einem Tag
wird eine bestimmte Didt gehyped, an einem anderen
gibt es daflr keine wissenschaftliche Evidenz.

Wissenschaftliche Evidenz in Bezug auf Erndhrung
scheint ohnehin etwas zu sein, das nur schwer erreich-
bar ist. Die Durchfithrung von wirklich aussagekraftigen
Erndhrungsstudien ist schwierig, weil solche Studien
sehr lange dauern, es sehr viele Teilnehmende braucht
und es keine echte Kontrolle gibt. Man muss sich auf die
Angaben der Teilnehmer verlassen und tber lange Zeit-
raume wird hier vieles ungenau. ,Man bezieht sich in
der Erndhrungswissenschaft daher auf sogenannte Be-

HAMOVISION
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obachtungsstudien, in denen dokumentiert wird, wie die
Studienteilnehmer sich ernahren, welche Krankheiten sie
bekommen und wie lange sie leben®, sagt Prof. Thorsten
Cramer in einem Interview. Diese Studien seien statis-
tisch nicht dazu in der Lage, kausale Zusammenhdnge
beweisen zu konnen, so der Leiter des Lehr- und For-
schungsgebietes ,,Molekulare Tumorbiologie“ der Unikli-
nik RWTH Aachen. Das ganze Interview findet man hier:
https://tinyurl.com/2s3b4nvj

Gutes Essen - ein schwieriges Thema

Lebensmittelskandale und Gift im Essen, Tierwohl und
immer mehr Menschen mit Nahrungsmittel-Unvertrag-
lichkeiten haben ein neues, ein wachsendes Bediirfnis
geschaffen: Ich will wissen, was ich esse und trinke. Wo
kommt mein Essen her? Unter welchen Bedingungen
wird es produziert? Welche Nahr- und welche Schadstof-

;
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fe liegen auf meinem Teller und auf dem meiner Kinder?
Nicht zuletzt ist — in einer Gesellschaft, die vielfach unter
Ubergewicht leidet — nach wie vor die Gewichtsredukti-
on ein grofdes Thema. Und hier spielt unsere Erndhrung
- als modifizierbarer Risikofaktor — eine wesentliche
Rolle: Denn besonders die Entwicklung und der Verlauf
nicht-libertragbarer Erkrankungen, wie starkes Uberge-
wicht (Adipositas), Herz-Kreislauf-Erkrankungen und
Typ-2-Diabetes, kénnen durch die Erndhrung beein-
flusst werden. Ein Thema, dass auch bei Menschen mit
Hamophilie eine bedeutende Rolle spielt. Neben dem
Vermeiden oder der Reduktion von Ubergewicht kann
mitunter auch die Versorgung mit bestimmten Nahrstof-
fen von Bedeutung sein.

Was brauchen wir?

Ganz grundsdtzlich braucht der Mensch Makro- und
Mikrondhrstoffe. Zu den Makrondhrstoffen gehoren
Kohlenhydrate, Fette und Proteine. Sie liefern die Ener-
gie, die fir korperliche Prozesse wie Atmung, Herzschlag,
Verdauung, Wachstum, die Neubildung von Geweben
und vieles mehr erforderlich ist. Energie, die dem Korper
uber die Nahrung zugefihrt werden muss.

Mikrondhrstoffe sind am Stoffwechsel innerhalb der Zel-
len und damit an den biologischen Grundfunktionen des
Korpers beteiligt, etwa dem Zellwachstum und der damit
verbundenen Erneuerung von Haut, Knochen, Musku-
latur, Blutkdrperchen, der Nervenreizleitung sowie der
Bildung von Sekreten und Botenstoffen. Sie sind aber

Makrondhrstoffe

Kohlenhydrate Proteine

auch fir die Funktion bestimmter Enzyme und Enzym-
reaktionen essentiell, bilden Bestandteile fiir Hormone
und wirken als Elektrolyte (wie Magnesium und Kalium)
oder Antioxidantien (wie Vitamin C). Die allermeisten
der Vitamine, Mineralstoffe und Spurenelemente mus-
sen wir Gber die Nahrung zu uns nehmen (Ausnahmen
sind Vitamin D und B3, die der Korper zu einem kleinen
Teil selber bilden kann).

Wihrend in Bezug auf Makrondhrstoffe hierzulande eher
Uberfluss herrscht, besteht bei den Mikronihrstoffen
mitunter durchaus die Gefahr einer Unterversorgung.
Eine langanhaltende Unterversorgung kann zu Krank-
heiten fiithren oder Heilungsprozesse verzégern. In eini-
gen Lebensphasen und Situationen benétigt der Koérper
sogar etwas mehr: das gilt z.B. in der Entwicklung oder
wadhrend der Schwangerschaft, bei hoherer Belastung
und fir Raucher, aber auch bei einer Erkrankung.

Und bei Blutgerinnungsstorungen?

Fir Menschen mit Blutgerinnungsstorungen gilt, was
eine gesunde Erndhrung betrifft, im Grofien und Ganzen
dasselbe, wie fiir alle anderen, namlich eine ballaststoff-
reiche, pflanzenbasierte Erndhrung, die auch wenig ma-
geres Fleisch und bestenfalls fettreichen Fisch beinhaltet.
Konkret konnte das so aussehen:

+ Taglich 3 Portionen Gemuse und 2 Portionen Obst —
beides bestenfalls frisch, und nicht in Dosen
oder Glasern verarbeitet. TK-Gemiise und Obst ist in
Ordnung, sofern keine Zusdtze, wie Zucker, Fette oder

Makrondhrstoffe sind fiir
unseren Korper essentiell.
Kahlenhydrate sollten kom-
plex sein (Vollkorngetreide,
Gemiise) und nicht leer
(Weiftmehl, Zucker). Fette in
Form quter pflanzlicher Ole
und Niisse, Protein aus Fisch,
magerem Fleisch, fettarmen
Milchprodukten (ohne Zucker)
aber auch pflanzlichen Quel-
len (Hulsenfriichte , Weizen-
keime, Soja).

Fette



Wirzmischungen enthalten sind.

« Ausreichend Ballaststoffe aus Gemiise, Obst, Vollkorn-
getreideprodukten und Hiulsenfriichten, wie Erbsen
und Linsen

+ Eine ausreichende Eiweifiversorgung, aus tierischen
Eiweiflieferanten (z.B. fettarmes Fleisch, Fisch, fett-
arme Milch- und Milchprodukte, Eier) und auch aus
pflanzlichen Proteinquellen (z.B. Hiilsenfriichte,
Sojaprodukte, Vollkorngetreideprodukte)

« Eine kleine Handvoll Nisse, wie Walniisse, Mandeln,

Haselnisse, tiglich (diese enthalten Ballaststoffe,

Proteine und wertvolle Fette

bei Milchprodukten auf Naturjoghurt und natur-

belassenen Magerquark zuriickgreifen. In Frucht-

joghurts steckt meist zugesetzter Industriezucker

(siehe auch Seite 13)

+ hochstens 2x pro Woche mageres Fleisch. Moglichst
kein Schweinefleisch, da dies entziindungsférdernd
wirkt, dasselbe gilt fiir fettreiche Wurstwaren

» 2x wochentlich Fisch

+ Gute pflanzliche Ole verwenden (Oliven-, Raps-, Leinél)

Moglichst wenig Zucker, Sifligkeiten in Mafien,

Softdrinks meiden

Fertigprodukte und Fast Food auf ein Minimum

reduzieren, moglichst kaum Frittiertes, Lebensmittel

so natlirlich wie méglich verzehren.

» Wenn moglich Bio-Qualitdt bevorzugen

Selber kochen, wissen was drin ist: Was ich selbst

zubereite, habe ich selbst unter Kontrolle

» Ausreichende Flussigkeitszufuhr in Form von kalorien
freien oder kalorienarmen Getrdnken, ca. 1,5-2 Liter
pro Tag

.

.

Warum ist das Thema Erndhrung fiir Menschen mit Ha-
mophilie von Bedeutung, worauf ist zu achten und gibt
es ein Risiko fiir einen Nahrstoffmangel?

Dariiber haben wir mit der Okotrophologin Waltraut Hil-
berg gesprochen, die in ihrer Praxis auch Menschen mit
Hamophilie berat.

Durch die guten Prophylaxemoglichkeiten, die es heute

HAMOVISION _
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»Mit der Reduzierung des Gewichtes reduziert sich auch
die Belastung der Gelenke.

Waltraut Hilberg ist Diplom-Okotrophologin im Studio fiir Emahrungsberatung in Wuppertal,
und kooperiert mit [BS-MED e.V. am Lehrstuhl fiir Sportmedizin der Bergischen Universitat
Wuppertal, dem ESG - Institut fiir Emahrung, Sport und Gesundheitsmanagement GmbH,
verschiedenen Arztpraxen in Wuppertal und Solingen sowie der FrauenBeratung Wuppertal.

www.studio-fuer-ernaehrungsberatung.com

gibt, seien mit einer Blutungsneigung verbundene Man-
gelerscheinungen eher selten, sagt Waltraut Hilberg.
Anders kdnne es aber bei Frauen mit Blutgerinnungssto-
rungen aussehen, die hdufig unterdiagnostiziert seien.
Sowohl Konduktorinnen als auch Frauen mit Himophi-
lie oder einer von Willebrand-Erkrankung leiden nicht
selten unter starken Regelblutungen.

,In solchen Fillen sollte man insbesondere Eisen, Fol-
sdure und Vitamin B12 im Blick haben®, sagt die Erndh-
rungsberaterin. Aber auch auf die Knochengesundheit
miusse geachtet werden, hier seien Vitamin D und Cal-
cium wichtig.

Wieviel Kohlenhydrate, wie viel Protein,
wieviel Fett?

Wie hoch der tagliche Bedarf an den jeweiligen Makrondhr-
stoffen ist, ist von Mensch zu Mensch unterschiedlich. Als
Richtwert einer ausgewogenen Erndhrung, die dazu dient,
das bestehende Gewicht zu halten, wird eine Verteilung von
rund 50-55 Prozent Kohlenhydraten, 15-20 Prozent Eiweif3
und 25-30 Prozent Fett als guinstig angesehen.

»Viele Himophile haben ja oft bereits Begleiterkrankun-
gen, auch Adipositas ist hier ein Thema®“, sagt Waltraut
Hilberg. Altere Menschen mit Himophilie hitten nicht
selten das Problem, dass sie sich nicht mehr so viel be-
wegen konnten, weil sie bereits tibergewichtig sind. Das
sei bei Himophilen umso unglnstiger, wenn bereits Ge-
lenkschdden vorliegen, was gerade bei dlteren Betroffe-
nen, die in jungen Jahren nicht von einer frithzeitigen
Faktor-Prophylaxe profitiert hdtten, der Fall sei.
,,Ubergewicht belastet die Gelenke zusatzlich und férdert
dariiber hinaus Entziindungsprozesse, denn das Bauch-
fett, insbesondere das sogenannte viszerale Fett, setzt
entzindungsférdernde Botenstoffe frei”, so Hilberg. So
sind Gelenkeinblutungen Ausléser fiir eine Synovitis, die
wiederum die entscheidende Rolle in der Entwicklung
der hamophilen Arthropathie spielt.

,Neben Adipositas konnen auch Fettstoffwechselstérun-
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Eisen in Lebensmitteln: Aus tierischen
Lebensmitteln kann das Spurenelement
vom Korper besser aufgenommen wer-
den. Aber auch pflanzliche Lebensmittel
enthalten Eisen; z. B. Gemilse (wie Pilze,
Spinat, Petersilie), Vollkornprodukte (wie
Haferflocken, Hirse, Quinoa) und Hillsen-
friichte wie Mungobohnen, Kichererbsen).
Um die Aufnahme im Korper zu fordem,
kann man gleichzeitig Vitamin-C-haltiges
aufnehmen. So etwa Obst, Gemiise oder
einen Spritzer Zitronensaft.

gen, wie zu hohe Cholesterinwerte und erhchte Triglyce-
ridspiegel auftreten. All das belastet auch die Leber, die
unter Umstdnden infolge einer Hepatitis bereits geschadigt
sein kann. Auch Bluthochdruck und Typ-2-Diabetes gehen
damit einher. Gerade wenn es um Typ-2-Diabetes geht,
lasst sich Uber Lebensstildnderungen viel erreichen” sagt
die Erndhrungswissenschaftlerin. ,Bei den Jingeren geht
es darum, all dem vorzubeugen. Sie brauchen mitunter
auch Beratung, damit Ubergewicht gar nicht erst entsteht.

Erndhrungsberatung: Individueller Bedarf

Bevor eine Erndhrungsberatung stattfindet, sollte eine
ausfihrliche Anamnese erfolgt sein. ,,Dabei sollten Pa-
rameter wie Cholesterin und Triglyceride, aber auch Glu-
kose und Leberwerte erfasst werden. Auch ein moglicher
Mikrondhrstoffmangel 1dsst sich im Blut nachweisen®,
sagt Hilberg. Die Aufgabe der Erndhrungsberatung sei es
dann zundchst, zu analysieren, wie hoch eigentlich der
Energiebedarf ist. ,Der Kalorienverbrauch setzt sich ja
zusammen aus dem Grundumsatz und dem Verbrauch,
der durch die korperliche Bewegung im Alltag erreicht
wird. Dieser ,Gesamtenergiebedarf” ist nicht nur indi-
viduell sehr unterschiedlich, er verandert sich auch. Mit
zunehmendem Alter reduziert sich der Grundumsatz
und so kann man mit Anfang 50 meist leider nicht mehr
so essen, wie mit Anfang 20.

Zu viel und zu oft

Vielen sei gar nicht bewusst, wie viele Kalorien sie im
Lauf des Tages zu sich nehmen und wie hdufig bei-
spielsweise genau jene Lebensmittel konsumiert wer-
den, die sich ungiinstig auf Entzindungen auswirken
und die nur mafivoll konsumiert werden sollten. Wer

einige Tage konsequent ein Erndhrungsprotokoll fihrt,
ist manchmal erschrocken, wie oft ungesunde Snacks
dabei sind, sagt Hilberg. ,,Meiner Erfahrung nach ist ein
Erndhrungsprotokoll, dass drei Tage konsequent gefiihrt
wird, realistisch. Uber lingere Zeitriume werden solche
Aufzeichnungen zum Ende hin eher ungenau.

Die Kosten fiir eine Erndhrungsberatung, sagt Waltraut
Hilberg, wirden von den Krankenkassen bezuschusst. Je
nach Kasse wiirden zwischen 50 und 100 Prozent iber-
nommen.

Wie viele Sitzungen sinnvoll sind, ist individuell unter-
schiedlich. Bezuschusst werden in der Regel finf bis sechs
Sitzungen, die im Abstand von drei bis vier Wochen lie-
gen, erklirt die Okotrophologin. Fiir Menschen, die sehr
ubergewichtig sind, ist das natiirlich nicht ausreichend, so
Hilberg, hier wdre eine langere Begleitung sinnvoll.

Zu unregelmanig

In Zeiten von Homeoffice und Smartphones, in denen
Job und Freizeit nicht mehr klar voneinander zu trennen
sind, verschwimmen Arbeitszeiten und Pausen haufig.
Man nimmt sich nicht wirklich Zeit zum Essen, schlingt
schnell mal nebenbei etwas herunter und achtet nicht
so sehr auf das Was, Wie und Wann. Noch schwieriger
ist eine regelmdfiige Nahrungsaufnahme fiir Menschen,
die im Schichtdienst arbeiten. ,,Manche betreiben dann
so eine Art Dauersnacken®, sagt Hilberg, ,nicht selten
nimmt man hierbei zu viele kurzkettige Kohlenhydrate
und auch mehr Kalorien zu sich. Das ist auch in Bezug
auf hiufige Blutzuckerspitzen schlecht, denn gerade
schnelle (kurzkettige) Kohlenhydrate lassen den Blutzu-
cker schnell ansteigen und ebenso schnell wieder abfal-
len, wodurch erneut Hungergefiihl entsteht. Besser sei
es, langkettige Kohlenhydrate idealerweise zusammen

Ein weiteres Problem von Blutzuckerspitzen: Sie fiihren zu vermehrter Insulinaus-
schiittung und Insulin fordert als Masthormon die Umwandlung und Einlagerung
von iiberschiissigem Zucker als Fett im Fettgewebe.
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mit Fett und Eiweif$ zu verzehren, was bei einer richti-
gen Mahlzeit eben eher der Fall ist. Der Blutzuckerspiegel
steigt dadurch langsamer an und das ist nicht nur gesiin-
der, man bleibt auch langer satt.

Bose Kohlenhydrate?

Also besser keine Kohlenhydrate? Tatsdchlich werden
diese oft als Dickmacher und Appetittreiber bezeichnet
und in der Tat gibt es einen Zusammenhang zwischen
hohen Glukose- und Entziindungswerten. Aber — und
das ist ganz wichtig — Kohlenhydrate sind nicht per se
schlecht. Es gibt lang- und kurzkettige Kohlenhydrate,
also komplexe und leere Carbs. (Siehe Kasten S.12)

»,Schnelle Kohlenhydrate aus Sufligkeiten oder Weif3-
mehlprodukten, wie stiffem Gebdck, die vom Korper um-
gehend in Glukose umgewandelt werden, sind unginstig
und kénnen entziindungsfordernd wirken®, sagt Waltraut
Hilberg. Das bedeute nicht, dass man nicht auch mal ein
Stlick Kuchen essen diirfe. Aber eben nicht unbedingt je-
den Tag.“ Verbote seien selten zielfiihrend, so die Okotro-
phologin, es komme eben immer auf das Maf} an. Aber
genau dieses Mafhalten ist so schwierig. Vor allem wenn
es um den Verzehr hochverarbeiteter Nahrungsmittel
(auch ultra processed foods — UPF) geht. Die meisten von

INFO

Kurzkettige Kohlenhydrate: Einfach- und Zweifach-
zucker zahlen zu den schnellen Kohlenhydraten: Ein-
fachzucker bestehen nur aus einem Einzelmolekiil, z.B.
Glucose (Traubenzucker) oder Fructose (Fruchtzucker).
Zweifachzucker werden aus zwei verknupften Molekilen
gebildet (z. B. Laktose (Milchzucker) oder Maltose (Malz-
zucker). Diese Zuckerarten zeichnen sich durch ihren
stfslichen Geschmack aus und kommen vor in: Haus-
halts-, Rohr-, Rlibenzucker, siRen Getranken, Backwaren,
SuRtigkeiten, gezuckertem oder angerdstetem Muisli.
Langkettige Kohlenhydrate, auch Mehrfachzucker ge-
nannt, bestehen aus mehreren Molekilen; der wichtigs-
te Mehrfachzucker ist Starke. Zu dieser Gruppe gehdren
die Ballaststoffe —unverdauliche Nahrungsbestandteile,
die fast ausschlieflich in pflanzlichen Lebensmitteln
und Vollkornprodukten vorkommen und wertvoll fur

die Darmgesundheit sind. Sie lassen den Blutzucker nur
langsam ansteigen und sattigen sehr gut. Sie sind z.B.
enthalten in Haferflocken, Vollkornprodukten, Kartoffeln,
Nissen, Hilsenfriichten, Obst und Gemdise.

Lecker! Aber leider sehr ungesund:
UPF - hochverarbeitetete Lebensmittel

uns kennen das, man kann sich nur schwer beherrschen:
Ob Schoki, Chips oder Gummibadrchen — oft hért man
erst dann auf, wenn die Packung leer ist. Die Lebensmit-
telindustrie weif eben, wie der Geschmack besonders
verfihrerisch wird und worauf unser Belohnungssystem
im Gehirn besonders reagiert.

In einer klinischen Untersuchung des amerikanischen
National Institute of Health wurde eindricklich gezeigt,
dass Menschen, die industriell hoch verarbeitete Le-
bensmittel zu sich nehmen, durchschnittlich iber 500
Kilokalorien mehr pro Tag zu sich nehmen und entspre-

chend an Gewicht und Fettmasse zulegen.

(Hall KD, et al. Ultra-processed diets cause excess calorie intake and weight ?ain: A
one-month inpatient randomized controlled trial of ad libitum food intake. Cell Meta-
bolism. May 16, 2019.)

Lieber Proteine essen?

Eiweifde liefern hauptsichlich Baumaterial fiir Muskeln,
Organe und Blut, aber auch fiir Enzyme und Hormone
etwa zur Immunabwehr. Tierisches Eiweifd in Fleisch,
Fisch, Eiern und Milchprodukten (wie etwa Magerquark)
ist fur den Korper gut verwertbar, aber auch pflanzli-
che Proteinquellen kénnen ausreichend liefern: So z.B.
Hilsenfriichte, Sojaprodukte, Vollkorngetreideprodukte,
Sprossen und Niisse.

Die Meinungen dariiber, wie viel Protein wir tdglich
brauchen, gehen auseinander, tatsdchlich ist dies aber
auch davon abhangig, ob wir viel Sport treiben und wie
alt wir sind: Als Faustregel gilt etwa 0,8 bis 1 g Eiweif3
pro kg Korpergewicht. Sportler, dltere und kranke Men-
schen bendtigen 1bis 1,2 g pro kg Kérpergewicht, um die
Mobilitdt und Funktion ihrer Muskulatur zu erhalten. Bei



Kraftsport kénnen unter Umstdnden bis zu 2g/kg emp-
fohlen sein, allerdings muss das differenziert betrach-
tet werden und wiirde an dieser Stelle zu weit fithren.
Zu beachten ist: zu wenig Protein fihrt langfristig zum
Verlust von Muskelmasse, geistiger Erschopfung, einem
geschwdchten Immunsystem, Verdauungsstorungen,
Haut-, Haar- und Nagelproblemen sowie einem erhoh-
ten Risiko fir fragile Knochenbriiche und Blutarmut
(Anamie). Ein Zuviel des Makrondhrstoffs kann unter
Umstdnden die Nieren belasten. Proteinshakes sind aus
Sicht vieler Erndhrungswissenschaftler und Arzte iiber-
flissig. ,,Sie enthalten neben Zucker und Stffungsmitteln,
vielfach kinstliche Aromen und zahlreiche weitere Zu-
satzstoffe.” Eine Extraportion Protein ldsst sich ganz wun-
derbar aus Magerquark, Milch und Fruchtmus zubereiten.

Die Erndhrung umstellen

,Wer seinen Lebensstil verandern mochte, sollte sich er-
reichbare Ziele setzen und nicht zu viel auf einmal vor-
nehmen. Das erleichtert es, dranzubleiben“ so Waltraut
Hilberg. ,,Ich denke auch, dass es bei jedem individuell
etwas anders ist“ Gut sei es, Ersatzhandlungen zu fin-
den, wenn der Appetit einen Uiberfillt: Vielleicht, indem
auf aromatisierten Friichtetee zuriickgegriffen wird oder
man anstelle der Tiite Chips und der Tafel Schokolade
einen Apfel kleinschnippelt und evtl. mit einem zerkrii-
melten Keks in einen Naturjoghurt mischt.

,Es ist nicht leicht, sich von lieb gewonnenen Gewohn-
heiten zu verabschieden, noch dazu, wenn diese unser
Belohnungssystem ansprechen®, weify Waltraut Hilberg.
Aber es lohnt sich und man muss sich klarmachen, dass
die Belohnung ja nicht ausbleibt. Im Gegenteil: langfris-
tig wird man mit mehr Wohlbefinden und Gesundheit,
bestenfalls mit stabilem Gewicht und tatsidchlich so-
gar besserer Laune belohnt. Denn: Inzwischen konnten
mehrere Studien belegen, dass eine ausgewogene gesun-
de Erndhrung das Depressionsrisiko verringern kann[4],
wahrend andere Studien untermauern, dass ungesunde
Erndhrungsgewohnheiten mit einem erhdéhten Risiko

einhergehen, an Depressionen zu erkranken.!??

(1. Jacka FN et al. A randomised controlled trial of dietary improvement for adults with
major depression (the ,SMILES® trial). BMC Med. 2017;15(1):23.

2. Kris-Etherton PM et al. Nutrition and behavioral health disorders: depression and
anxiety. Nutr Rev. 2021;79(3):247-260. 3. Nature Mental Health 2023: Zhao, Y & Yang,
L et al. The brain structure, immunometabolic and genetic mechanisms underlying the
association between lifestyle and depression. Nature Mental Health; 11 Sept 2023; DOI:
10.1038/544220-023-00120-1

Pflanzliche Lebensmittel sollten ganz oben auf der Einkaufsliste stehen. Je bunter,
desto besser. Die enthaltenen sekundéren Pflanzenstoffe, die den Pflanzen als
Schutz vor Schadlingen dienen, haben allesamt gesundheitsfordernde Wirkungen. Zu den
bekanntesten gehdren Karotinoide, Flavonoide, Sulfide, Polyphenole - sie wirken antien-
ziindlich, antioxidativ, antibakteriell, kinnen Blutzucker und Cholesterinspiegel senken.
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Zucker hat viele Namen

Gut zu wissen: ,In vielen verarbeiteten Produkten ist
neben ungesunden Zusatzstoffen meist auch versteck-
ter Zucker enthalten®, sagt Waltraut Hilberg. Das Prob-
lem dabei: Zucker hat viele Namen und kommt u.a. als
Traubenzucker, Glucose, Dextrose, Malzzucker, Maltose,
Saccharose daher, oft nicht sofort ersichtlich und die Zu-
ckerersatzstoffe sind hdufig ungesiinder als normaler Zu-
cker. Ein Beispiel ist Fruktose: Zugesetzte Fruktose (meist
in Form von Fruktosesirup) ist im weitesten Sinne zwar
Fruchtzucker, aber es macht einen groflen Unterschied,
ob man Fruchtzucker in Form von ganzen Friichten auf-
nimmt oder ob dieser isoliert zugesetzt wurde.
Fruktose-Glucose-Sirup, auch Invertzuckersirup und
in den USA als HFCS (high fructose corn sirup) bekannt,
birgt Gefahren fiir die Gesundheit insbesondere fir den
Darm und die Leber. Im Ubermaf} kann Fruktose das Ent-
stehen einer Fettleber beglinstigen. Auf dem Weg tiber die
Leber wirkt sich die zugesetzte Fruktose ebenfalls auf die
Insulinresistenz aus. Besonders unguinstig sind Softdrinks
und Safte.

Vorsichtig konsumieren

Gibt es auch Lebens- oder Nahrungserganzungsmittel,
die mit Vorsicht zu geniefien sind, wenn eine Blutungs-
neigung besteht? Aus der Sicht von Waltraut Hilberg gibt
es in Bezug auf Gerichte mit bestimmten Nahrungsmit-

©ADbb.: iStockphoto.com/marilyna
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teln hier keine Einschrankungen, solange diese maf3-
voll verzehrt wiirden. Von Nahrungserganzungsmitteln
mit komprimierten Ausziigen bestimmter Pflanzen sei
abzuraten bzw. sollte dies mit dem behandelnden Arzt
besprochen werden. Hler sind z.B. Praparate mit Knob-
lauch, Ingwer, Kurkuma, Bromelain (in Ananas), Ginkgo,
Weidenrinde oder Ginseng zu nennen. Aber, sagt Wal-
traut Hilberg, niemand miisse Ananasstiicke aus einem
Dessert fischen oder auf einen Loffel Tsatsiki verzichten.”

Was bringt Intervallfasten?

Seit einigen Jahren geht immer wieder das Thema Inter-
vallfasten durch die Medien. Es gibt Studien, in denen dem
intermittierenden Fasten durchaus Erfolge zugesprochen
werden und es gibt solche, die wenig Evidenz belegen.
Viele Menschen, die es ausprobiert haben, machen durch-
aus gute Erfahrungen damit. Als gesichert gilt, dass langere
Zeitraume des Nicht-Essens zum Beispiel die Zellreinigung
aktiviert, einige Studien weisen darauf hin, dass Intervall-
fasten gesund ist und sogar regelrecht lebensverldngernd
wirken konne. Es wird etwa die Bildung von neuen Im-
munzellen und Stammzellen angeregt. Am meisten wur-
de bislang zur 16:8-Methode geforscht. Dabei isst man alle
Mahlzeiten in einem achtstiindigen Zeitfenster, zum Bei-
spiel zwischen 10 bis 18 Uhr. Auferhalb dieser Zeit werden
nur ungesufiter Tee, schwarzer Kaffee oder Wasser zu sich
genommen. In der Praxis sei es oft so, dass die Menschen,
die zum Intervallfasten tibergehen, dann auch sehr dar-
auf achten, was sie essen. Meist ist das deutlich weniger
Junkfood. In der Regel verringere sich dadurch die tagliche
Kalorienzufuhr um rund zehn Prozent, und die Fastenden
verldren etwa drei bis finf Kilo Gewicht in einem Jahr, sagt
Prof. Andreas Michalsen, Chefarzt fiir Naturheilkunde am
Immanuel Krankenhaus Berlin.

TIPPS

Ein Glas Wasser mit Apfelessig morgens auf niichter-
nen Magen sowie vor dem Essen, wirkt sich positiv auf
den Blutzuckerspiegel aus und konnte beim Abneh-
men helfen. (Mehr Uber Studien hierzu: https://tinyurl.
com/2s47xxmh)

Nudeln, Reis oder Kartoffeln komplett abkihlen lassen
und evtl. erst am nachsten Tag verzehren. Die enthalte-
nen Kohlenhydrate wandeln sich so in resistente Star-

ke um, die den guten Darmbakterien als Futter dienen

und (geringfligig) weniger Kalorien mit sich bringen.

Mealprepper werden: Hinter dem englischen Begriff
Meal-Prep verbirgt sich Meal wie Mahlzeit und Prep
von prepare, wie vorbereiten. Hierfur grundsatzlich
beim Kochen etwas mehr einplanen und eintuppern
oder aus Resten leckere ,Bowls® zusammenstellen. Evtl.
erstmal nur ein vollwertiges Frihstlck, z.B. Overnight-
Oats (Haferflocken, die Gber Nacht in Wasser einge-
weicht werden und mit Friichten, Niissen und Saaten
sowie ggf. Naturjoghurt, ggf. etwas Honig aufgepeppt
werden) vorbereiten, das Energie und Nahrstoffe spen-
det und lange sattigt. Wer seine Mahlzeit selbst zube-
reitet, weifs auch was drin ist. - Einfach mal googeln
und ausprobieren.

Essen wertschitzen, sich Zeit nehmen, kreativ werden.
Backen und Kochen bringt Spaf. In Zeiten, in denen es
en vogue ist, sein Essen zu fotografieren und zu posten,
erfahrt die Nahrungsaufnahme tatsachlich auch neue
Wertschatzung. Die Nahrungsmittelvielfalt hierzulande
ist ein Luxus und mit Luxus geht man bewusst um.
Maglicherweise ist auch das ein Hebel, um den Um-
gang mit Lebensmitteln neu zu Uberdenken. Fir mehr
bewusstes und weniger unbewusstes Essen.

Wer sich nicht erst durch den Dschungel der vielen
Zusatzstoffe qualen mochte, kann eine der vielen
Lebensmittel-Apps nutzen, die durch das Scannen des
Barcodes die wichtigsten Infos auf dem Smartphone
anzeigen. So etwa die Menge von Salz und Zucker je
100 g und die Einordnung dessen, ebenso wie die An-
gaben zu Zusatzstoffen und die Bewertung hinsichtlich
ihrer Bedenklichkeit.

Wer langere Pausen zwischen den einzelnen Mahlzeiten

einbaut, tut seinem Korper etwas Gutes.
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DARMMIKROBIOM

Das Darmmikrobiom:
Ein Blick auf unser
Superorgan

Fur viele Forscher ist
das Darmmikrobiom
mittlerweile eine Art
Superorgan, das mit
vielen Korperfunktionen
in dynamischer, wechsel-
seitiger Verbindung
steht. Warum es

auch fiir Menschen

mit Himophilie von
Bedeutung ist.

Text von Tanja Fuchs

Die bedeutende Kommunikation zwischen Gehirn und
Darm ist inzwischen erwiesen. Dabei hat unser Verdau-
ungssystem dem Kopf mehr zu sagen als umgekehrt,
rund 90 Prozent aller Informationen gehen iber den Va-
gusnerv von unten nach oben. Verantwortlich fiir die Art
der Kommunikation ist das Mikrobiom bzw. die Zusam-
mensetzung der ,Wohngemeinschaft” in unserem Darm.
Allmahlich beginnt man zu verstehen, wie grof3 der Ein-
fluss des sogenannten intestinalen Mikrobioms auf die
korperliche und geistige Gesundheit ist. Als Summe aller
mikroskopisch kleinen Bewohner, die unseren Verdau-
ungstrakt besiedeln, ist das Mikrobiom wahrscheinlich
ein Schliissel zum Verstdndnis fiir das Auftreten zahlrei-
cher Stérungen und Erkrankungen.

Mehr noch: Unser Darm und seine Bewohner haben

nicht nur Einfluss auf organische Krankheiten, sondern
auch auf unsere Psyche und Stimmung. Und: Immerhin
80 Prozent unser Immunzellen sind im Darm zu Hause.

Einfluss auf entziindliche Prozesse

An der Entstehung von Blutgerinnungsstérungen hat das
Mikrobiom freilich keinen Anteil, auf entztindliche Pro-
zesse und auf unser Wohlbefinden ganz allgemein aber
sehr wohl. Sabine Schepperle, Physio- und Myoreflex-
therapeutin, sowie Heilpraktikerin mit Weiterbildungen
im Bereich funktionelle Medizin, hat sich intensiv mit
dem Thema beschaftigt. In ihrer Praxis, die sie gemein-
sam mit einer Arztin und TCM-Medizinerin leitet, bietet
sie die Moglichkeit, iber spezialisierte Labore eine Ana-
lyse des Darmmikrobioms vornehmen zu lassen.



Sabine Schepperle, Physio- und Myoreflex-
therapeutin, Heilpraktikerin mit Schwer-
punkt Funktionelle Medizin

https://physio-med.de/praxis/

Die Hamovision sprach mit ihr tiber die Bedeutung und
den Zusammenhang zwischen Darmgesundheit und
Wohlbefinden, insbesondere und auch bei Himophilie.

Warum ist ein Blick auf das Darmmikrobiom auch bei
Blutgerinnungsstérungen wichtig?

,Bei Menschen mit Himophilie stehen ja insbesonde-
re die Gelenke im Vordergrund und es heif$t immer, ,ihr
misst euch bewegen und eure Prophylaxe durchfithren’,
sagt Sabine Schepperle. ,Dabei vergisst man oft, dass
es noch andere Parameter gibt, die zur Gesundheit der
Gelenke beitragen. Dazu gehort tatsdchlich auch die Zu-
sammensetzung unserer Darmflora, die ja Billionen von
Bakterien beinhaltet. Diese sind mit dafiir verantwortlich,
dass die Nahrstoffe aus den Lebensmitteln, die wir zu uns
nehmen, auch in jenen Zellen im Koérper ankommen, in
denen sie gebraucht werden. Auch in unseren Muskeln,
Knochen und Gelenken.” Die Mikroorganismen im Darm
spalten Nahrung so auf, dass unterschiedliche Nihrstof-
fe vom Korper aufgenommen werden kénnen. Und diese
Bakterien wiederum brauchen das richtige Futter, damit
sie sich ausreichend vermehren kénnen und die Nahrung
aufgeschliisselt werden kann.

Die Darmbarriere

Ein weiterer ganz wichtiger Aspekt ist unsere Darmbarri-
ere. Diese wird durch unsere Darmschleimhaut geschiitzt,
die wiederum von Bakterien gefiittert wird. ,,Sind von
jenen Bakterien, die der Schleimhaut als Futter dienen,
nicht gentigend vorhanden, dann kann die Schleimhaut
dinn und durchldssig werden®, erkldrt die Heilpraktikerin
Sabine Schepperle. Giftstoffe kénnten durchdringen und
in den Blutkreislauf gelangen, dort Entzindungsreaktio-
nen auslésen und das Immunsystem aus dem Gleichge-
wicht bringen. Die in den Korperkreislauf ausgeschitte-
ten proentziindlichen (proinflammatorischen) Zytokine
aktivieren Immunzellen und verstarken vermutlich auch
in anderen Organen latente Entziindungen. Werden diese
chronisch, kann es passieren, dass Immunzellen begin-
nen korpereigene Strukturen anzugreifen — damit steigt
das Risiko fur Autoimmunerkrankungen sowie Entziin-
dungen kleinster Gefifie, die sich auch im Bereich der
Gelenke befinden.

HAMOVISION

DARMMIKROBIOM

Der Darm braucht Bewegung

Aber auch wenn wir uns zu wenig bewegen, leidet unser
Darm und wird trige, sagt Sabine Schepperle. Das wirkt
sich nicht nur negativ auf die Verdauung aus, langfristig
kénnen sich in den Kurven unseres Darms Nahrungs-
mittelreste absetzen, die Faulnisprozesse in Gang brin-
gen. Deren Giftstoffe seien in der Lage, die sogenannte
Darm-Leber-Hirnachse zu durchbrechen und ernsthafte
Erkrankungen auszulésen. Was tun?

,Es besteht die Mdglichkeit, eine Darmreinigung durch-
zufithren und es gibt spezielle Stoffe, die Toxine binden®,
sagt Sabine Schepperle. Es komme auch immer haufiger
vor, dass Parasiten im Spiel sind, und diese missten na-
tirlich unbedingt raus aus dem Darm. Um genau her-
auszufinden, was im Darm los ist, braucht es eine gute
Anamnese und eine Stuhluntersuchung.

Tatschlich laufen
iiber den Vagusnerv
weit mehr Nervenim-
pulse vom Darm zum /
Gehirn als umgekehrt, . Vagusnerv
weshalb der Darm
auch als zweites
Gehim bezeichnet
wird.

Lungen

Herz
Leber Milz
Magen
Gallenblase )
Nieren
Dickdarm ._{. Diinndarm

Bauchspeicheldriise

©ADbb.: iStockphoto.com/ttsz



HAMOVISION

DARMMIKROBIOM

INFO

Dysbiose: Storung der bakteriellen Darmbesiedlung

Eine Dysbiose bezeichnet ein Ungleichgewicht der
Darmflora, so etwa, wenn die Artenvielfalt der mikrobi-
ellen Darmgemeinschaft verringert oder in ihrer Zusam-
mensetzung verandert ist. Eine Dysbiose wird mit ver-
schiedenen Erkrankungen in Verbindung gebracht. Dazu
zahlen Darmerkrankungen, metabolische Erkrankungen,
durch das Immunsystem vermittelte entzindliche, aller-
gische oder Autoimmunerkrankungen sowie neurologi-
sche Erkrankungen.

Unser Verdauungssystem ist eine komplexe Angelegen-
heit und wenn man weif3, dass 80 Prozent unserer Im-
munzellen im Darm sitzen, wird klar, dass er eine bedeu-
tende Rolle spielt. In jedem Fall sei der Darm ein wichti-
ges Puzzleteil bei der Entstehung ganz unterschiedlicher
Erkrankungen. Dass es da auch eine Verbindung zu den
Gelenken gibt, hdlt Sabine Schepperle fir sehr wahr-
scheinlich. ,Ich werde immer hellhdrig, wenn mir ein
Patient erzdhlt, dass Physiotherapie, Eigentibungen und
Sport seine Beschwerden nicht verbessern. Dann liegt der
Schlissel zur Therapie noch woanders. Aber auch wenn
ich in der Physiotherapie einen Hamophilen hdtte, der
hiufiger mit Gelenkblutungen zu tun hat und zusitzlich
Autoimmunreaktionen wie etwa eine Allergie oder auch
Nahrungsmittelunvertraglichkeiten zeigt, halte ich es fiir
sinnvoll, genauer nach Entzindungswerten — und damit
meint man nicht den klassischen CRP-Wert — sowie auch

Die Einnahme von Probiotika, die viele auf eigene Faust durchfiihren,
ist nicht immer zielfiihrend. Besser ware es, zunachst zu schauen, was
wirklich im Einzelnen bentigt wird. Auch in den Apotheken gibt es oft
Abteilungen, die sich mit diesem Thema qut auskennen und beraten
konnen, manche Apotheken bieten Erndhrungsberatung an.

auf den Darm zu schauen. Mitunter lasst sich durch eine
Erndhrungsumstellung Besserung erreichen.

Kann ein gesundes Darmmikrobiom beim
Abnehmen helfen?

Studienergebnisse legen nahe, dass sogenannte Firmicu-
tes-Bakterien — die in der Darmflora von Menschen mit
Ubergewicht einen besonders hohen Anteil ausmachen
— daran beteiligt sind, dass die , Kalorien-Ausbeute” aus
der aufgenommenen Nahrung besonders hoch ist. Die-
ses Bakterium gedeiht besonders gut durch zuckerhaltige
Nahrungsmittel. In einer Studie’ konnte der Firmicutes-
Anteil durch bestimmte Didten innerhalb von 12 Mona-
ten reduziert werden. Gleichzeitig war eine Zunahme
der Bacteroidetes-Bakterien zu beobachten, die eher als
»Schlankmacher” gelten. Je hoher die Gewichtsabnah-

me, desto hoher war der Bacteroidetes-Anteil.

(1. Ley RE, Turnbaugh PJ, Klein S et al. Microbial ecology: human gut mi-
crobes associated with obesity. Nature 2006; 444: 1022-1023; Turnbaugh PJ,
Ley RE, Mahowald MA et al. An obesity-associated gut microbiome with
increased capacity for energy harvest.Nature 2006; 444: 1027-1030)

Gut fiir den Darm:

- Ballaststoffreiche Lebensmittel wie Gemuse,
Obst, Hiilsenfriichte, Vollkornprodukte

- fermentierte Lebensmittel wie Joghurt, Buttermilch,
Ayran, Kefir oder auch Sauerkraut (milchsauer
vergoren) und Kimchi

- polyphenolreiche Lebensmittel wie buntes Gemiise,
Obst, Krauter und Gewiirze

- wichtig ist aufierdem gute Lebensmittelhygiene, vor
allem beim Zubereiten von rohem Fleisch, Fisch und
Gemiise, um krankmachende Bakterien zu vermeiden

Schlecht fiir den Darm:

- verarbeitete Lebensmittel

- eine hohe Zufuhr an tierischen Fetten und tierischem
Protein (insbesondere Wurstwaren und Schweine-
fleisch sind unglnstig, da sie proentzlindlich wirken)

- Zucker und Salz

- Zusatzstoffe wie Emulgatoren und Stifdstoffe stehen in
Verdacht das Darmmikrobiom zu schddigen

- zu viel Fruktose, insbesondere in Siften und zuge-
setzte Fruktose (siehe auch Titelthema)

FATA M
NG ¥
"\Ji:h V4 Weitere Infos:
— www.bzfe.de/ernaehrung/ernaehrungswissen/gesund-
f‘“ 3 _.: . . .
’ J{_,\-; ) ’ ' = “l heit/mikrobiom/ . .
> l L | J fa® ' - www.dkv.com/gesundheit-themenwelt-innere-organe-
W [‘F‘;:; - 'y i":\' ﬁ# das-darmmikrobiom.html
'\ -

- - https://physio-med.de/naturheilpraxis/mikrobiom)
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¢ IGH

Interessengemeinschaft
Hamophiler e.V.

Die Interessengemeinschaft Himophiler eV.
ist ein bundesweit tdtiger Patientenverband
mit Geschdftsstellen in verschiedenen Bun-
desldndern, der die Interessen von Men-
schen mit Blutgerinnungsstérungen und
ihrer Angehorigen vertritt.

Interessengemeinschaft Himophiler eV.

e 1992 gegrundet

« Vertitt die Interessen von Betroffenen und Angehdrigen

e Bundesweit tatig

e Mochte Patienten zum Mitwirken aktivieren

« Mitgliedschaft und Mitarbeit in wichtigen Entscheidungs-
gremien (DHR, Stiftungsrat HIV, AK-Blut, Patienten-
vertreter im G-BA)

¢ Ehrenamtlich tatige Fachkrafte & hauptamtliche
Mitarbeiter

¢ Aktuelle Projekte und Verlinkungen:
https://www.igh.info/linktree

Kontakt:

Remmingsheimer Str. 3
72108 Rottenburg/Neckar
www.igh.info | mail@igh.info
www.linktr.ee/IGH.info

Eine starke Gemeinschaft

Engagement und Termine der IGH:
Von und fiir Menschen mit Himophilie,
vWD & Co.

Um Menschen mit Hamophilie, VWD sowie anderen Blu-
tungsstorungen und deren Familien zusammenzubringen,
organisiert die IGH regelmafig Veranstaltungen, Treffen und
Ferienerlebnisse. So z.B. die 2-wochige Ferienbetreuung
am Werbellinsee fiir Kinder und Jugendliche, das Familien-
Begegnungswochenende auf dem Jugendhof Finkenberg
in Blankenheim und das Treffen der alteren/erwachsenen
Hamophilen (50+). Zudem gibt es Spritzkurse, das Update
Hamophilie/vWD, 2x jahrlich Selbsthilfe-Begegnungen in
Sachsen-Anhalt, Bayern, NRW u.a. Immer im Vordergrund:
Austausch und gelebtes Networking!

Die Vorteile und Extras einer
IGH-Mitgliedschaft:

 Notfall- bzw.,Kihlschrankdose®

« Silikonarmbander ,schwere Gerinnungsstorung”

e |GH-Stauschlduche: hautfreundlich und mit ,Bremse”
(druckmindernd)

e PKW-Rettungskarte fiir die Sonnenblende
mit Hinweisaufkleber

* Notfallausweis-Generator mit Kartenhtille
flr die Versichertenkarte

¢ Notfallaufkleber als Hinweis fur
Versichertenkarte, Personalausweis & Co.

e Buddyprogramm




Praktisch und hilfreich:

Die Rettungskarte
Um Ersthelfern schnell den Zugang
zu notwendigen Infos zu ermdg-
lichen, gibt's eine hilfreiche Kombi-
nation aus Aufkleber & Einsteck-
hiille fiir die Rettungskarte im PKW. ﬂ w

Jetzt neu: > % <
PKW-Aufkleber fiir Himophilie Aund B \/‘ J
(alle 3 Schweregrade) ;»»J‘ L
Und demnéchst auch: ‘ E}Hﬂ,ﬁ'ﬁf,ﬂ)gﬂgg
von-Willebrand-Krankheit (vWD) und T ———
schwere Gerinnungsstorung

Und sonst: Weitere praktische
Aufkleber, die *Notfalldose und
und der Notfall-Ausweis-Generator Gig,/jTUNG
finden sich auf der IGH-Website: sta,Z‘,’,gg&
www.igh.info/notfall

*Lieferung nur an IGH-Mitglieder

Neue Broschiiren: —

In unseren Broschuren klaren wir auf
und informieren. Neben unserem
aktuellen Infoheft Let's talk about Sex .

sind Broschiiren zum Thema Faktor XIIl e
und Emicizumab demnachst verfugbar.

AuBerdem ab Anfang Mérz bei der g
IGH erhaltlich: die aktuelle Reise-Checkliste

AufRerdem auf der Website der IGH:

Videos zu Neuentwicklungen und alle Web-Seminare
mit der IGH sind auf unserem YouTube-Kanal verfligbar und
informieren umfassend Uber die bestehenden und zu erwar-
tenden Therapien: www.youtube.com/user/ighev

Datenbank zu Hamophilie-Zentren

Hier werden neben den unter der GTH zertifizierten
Gerinnungszentren auch weitere Behandlungsmoglichkeiten
und Praxen aufgefiihrt, um im Notfall Anlaufstellen finden zu
konnen: www.ogy.de/zentrum

»Mit jedem Mitglied wachst
die IGH nicht nur in ihrer Zahl,
sondern auch in ihrer Fahigkeit,
positive Verdanderungen fiir Menschen
mit Hiamophilie zu bewirken.«

HAMOVISION

AUS DEN VERBANDEN

Regelmadfiige Angebote:

,Frag die IGH” — Live-Online-Sprechstunde

Verantwortliche und Special Guests geben Antworten
und gehen eine Stunde (oder auch langer) auf eure Be-
durfnisse ein: www.igh.info/news/

Online Sport- und Bewegungsstunde

Beweglichkeit, Kraft, Koordination, Gelenkmobilisation,
Herz-Kreislauftraining - von speziell ausgebildeten

Sporttherapeuten flr Betroffene mit
Q[o%

Blutungsneigung.

Der Wissenschaftler Tiago Lopes fasst &,
hier aktuelle Forschungsergebnisse r
zusammen, Ubersetzt Texte aus
dem Englischen ins Deutsche und

Dienstag und Donnerstag um 18 Uhr
www.igh.info/infos/wichtig/aktiv

,This Week in Hemophelia“

erklart die Dinge so, dass sie auch
fur Laien verstandlich sind. Inklusive: .Eg@@g@
English-Version und Links zu den b by

Original-veroffentlichungen.
www.igh.info/infos/wichtig/twih

Termine 2025

4:-5. April 2025 in Berlin
Fokusgruppentreffen Gentherapie fir Behandelte und
Interessierte mit Hamophilie A/B

5.April 2025 in Merseburg
Erfahrungsaustausch beim Osterbasteln

6.-19. August 2025
Werbellinsee-Ferienbetreuung

19.-21. September 2025
Blankenheim Familienwochenende

17-19. Oktober 2025
Generation 50+ in Bergisch-Gladbach

SAVE THE DATE! Februar 2026: PIT / Himophilie Update
post-GTH in Bonn
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Weniger Ballast, mehr Lebensqualitat
Kinder und Jugendliche mit Hamophilie

und Ubergewicht

Die Meldung ist nicht neu: Immer mehr Kinder und
Jugendliche tragen immer mehr Kilos mit sich herum. Auch
unter den Haimophilen nehmen die Zahlen zu. Zu viel
Gewicht ist per se ungesund, fur Menschen mit Hamophilie
kommen zusdtzlich ungunstige Faktoren ins Spiel.

Text von Tanja Fuchs

itte Januar 2025 hatten Wissenschafts-, Arzte- und

Verbraucherverbande ebenso wie Kinderrechtsor-
ganisationen erneut einen besseren Schutz der Gesund-
heit von Kindern und Jugendlichen gefordert. Etwa jeder
siebte Minderjihrige in Deutschland sei von Ubergewicht
oder Adipositas betroffen, heifit es in einer Pressemittei-
lung der DANK — Deutsche Allianz fiir Nichtibertragbare
Krankheiten.
Seit Jahren sprechen sich Verbraucherverbinde und me-
dizinische Fachgesellschaften fir wirksame politische
Mafinahmen gegen Fehlerndhrung aus. Andere Ldander
seien hier schon viel weiter: In Grofibritannien etwa
zeige die 2018 eingefiihrte StifRgetrankeabgabe messbare
Erfolge. Laut einer aktuellen Studie der Universitdt Cam-
bridge sank mit Einfihrung der Mafinahme der Zucker-
konsum bei Kindern deutlich. Deutschland liegt dagegen
nach wie vor weit zurliick, wenn es um die Pravention
erndhrungsbedingter Krankheiten geht. Werbebeschran-
kungen zum Kinderschutz scheiterten bislang am Wider-
stand der Lebensmittelindustrie.

(vgl. Pressemitteilung Verbdnde-Appell: , Kindergesundheit stdrkt
alle” — Klinftige Bundesregierung muss gesunde Erndhrung von
Kindern férdern: www.dank-allianz.de/pressemeldung/verbaen-
de-appell-kindergesundheit-staerkt-alle.html)

Viele Ursachen

Nicht nur zu viel Zucker und falsche Essgewohnheiten
spielen eine Rolle. Auch mangelnde Bewegung ist ein
wichtiger Faktor. Im Zusammenhang damit steht auch
die Zeit, die Kinder vor einem Bildschirm verbringen —
sei es der Fernseher oder das Tablet, der Computer oder
das Smartphone. Denn in der Regel verbringt man diese
Zeit sitzend und selten in guter Kérperhaltung.

Weitere Ursachen fiir Ubergewicht in jungen Jahren sind
zum Beispiel:

- wenig Schlaf

- hoher Medienkonsum

- fehlende Betreuung nach der Schule
- Ubergewicht der Eltern

- Rauchen der Eltern

Auch wenn sich der seit den 1970er-Jahren weltweit be-
obachtete Anstieg von Ubergewicht und Adipositas in
Lindern mit hohem Einkommensniveau inzwischen
verlangsamt hat — zu viele Kinder und Jugendliche sind
betroffen und dadurch einem immensen Risiko fiir Fol-
geerkrankungen ausgesetzt. Denn: Ubergewicht und
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KiGGS*: Studie zur Gesundheit
von Kindern und Jugendlichen EEEE
in Deutschland

KiGGS liefert wiederholt bundesweit reprasentati-
ve Daten zur Gesundheit von Kindern und Jugend-
lichen im Alter von 0 bis 17 Jahren und ermoglicht
Aussagen zu Trends in der gesundheitlichen Lage.
Durch die wiederholte Einbeziehung derselben
Studienpersonen (,KiGGS-Kohorte®) kdnnen da-
riber hinaus im Zeitverlauf Erkenntnisse Uber
gesundheitliche Entwicklungen verschiedener
Personengruppen gewonnen werden. Hier interes-
sieren insbesondere die Lebensphaseniibergange
vom Kindes- ins Jugendalter und vom Jugend- ins
Erwachsenenalter sowie die Ursachen und Bedin-
gungen gesundheitlicher Veranderungen.

Mehr Infos: www.rki.de/DE/Content/Gesundheits-

monitoring/Studien/Kiggs/kiggs_node.html

Pravention beginnt bereits im Kindesalter.
Emahrung ist dabei ein zentraler Bestandteil
und Erndhrungsverhalten wird im Kindesalter
erlernt und gebildet. Primérpravention
bedeutet, die Entstehung von Krankheiten
grundsatzlich zu verhindern, hierbei ist
ausgewogene, zuckerreduzierte Kost essenziell.

(vgl. www.dank-allianz.de/pressemeldungyverbaende-
appell-kindergesundheit-staerkt-alle.html)

©ADbb.: iStockphoto.com/LysenkoAlexander/TopVectors
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insbesondere Adipositas ist langfristig mit zahlreichen
unglnstigen Folgen fir die Gesundheit assoziiert: Es
kommt hdufiger zu erh6htem Blutdruck, Fettstoffwech-
selstérungen und Stérungen des Glukosestoffwechsels.
Ein hoher Body-Mass-Index (BMI) im Kindes- und Ju-
gendalter ist zudem mit einer héheren Wahrscheinlich-
keit fir Typ-2-Diabetes und weiteren Herz-Kreislauf-
Erkrankungen im Erwachsenenalter assoziiert. Nicht
zuletzt sind Ubergewicht und Adipositas mit einer er-
heblichen Reduktion der Lebensqualitdt sowie mit ei-
nem Risiko fiir Mobbing verbunden.

(Quelle: Schienkiewitz, Damerow, Schaffrath Rosario, Kurth; Ab-
teilung filir Epidemiologie und Gesundheitsmonitoring, Robert
Koch-Institut, Berlin, Deutschland Body-Mass-Index von Kindern
und Jugendlichen: Prdvalenzen und Verteilung unter Berticksich-
tigung von Untergewicht und extremer Adipositas Ergebnisse aus
KiGGS Welle 2 und Trends: www.rki.de/DE/Content/Kommissi-
onen/Bundesgesundheitsblatt/Downloads/2019 10_Schienkie-
witz_ BMILpdf?__blob=publicationFile)

Und was hat das mit Hamophilie zu tun?

Von Ubergewicht betroffen sind auch Kinder und Ju-
gendliche mit Himophilie — ein Thema, das PD Dr. Mar-
tin Olivieri in der Praxis begegnet und eines, mit dem er
sich 2018 in seiner Dissertation ,Ubergewicht- und Adi-
positaspravalenz und deren soziodkonomische Aspekte
bei Patienten mit angeborener Himophilie“ beschdftigt
hatte: ,In den letzten Jahren zeigt sich in allen Indust-
rienationen eine deutliche Zunahme der Pravalenz von
Ubergewicht und Adipositas. In Deutschland sind ca. 10-
20 % aller Kinder tbergewichtig bzw. adipdés und auch

DANK

Desstzcte Alian;
Michia i
Kranheitan

im Erwachsenenalter zeigt sich eine zunehmende Pra-
valenz von bis zu 67 %" schreibt Olivieri. Die Ursachen,
so der Kinderarzt- und Hamostaseologe, ligen einerseits
in den gednderten Lebensbedingungen mit ibermafiger
Kalorienzufuhr und verminderter korperlicher Betitigung,
andererseits in genetischer Veranlagung, die dazu fih-
re, dass vermehrt Fettmasse angesetzt werde. Neben der
funktionellen und individuellen Einschrankung im tdg-
lichen Leben sowie der psychosozialen Beeintrachtigung
fiihre Ubergewicht zu einer Reihe an Folgeerkrankungen,
die mit einer hohen Morbiditat (Krankheitshdufigkeit) und
Mortalitat (Sterblichkeit), spatestens im Erwachsenenalter
aber zunehmend auch im Kindesalter, verbunden seien.
Ubergewicht im frithen Kindesalter fithre dazu, dass be-
reits im Kindesalter eigentliche Spatkomplikationen wie
orthopddische Probleme, Hypertonie, Herz-Kreislauf-St6-
rungen und Stérungen im Fett- und Glukosestoffwechsel
auftreten konnten.

»Da Patienten mit Hamophilie mittlerweile eine weitest-
gehend normale Lebenserwartung haben, spielen viele
Probleme, die im Rahmen von Ubergewicht und Adiposi-
tas auftreten, auch hier eine besondere Rolle. Es konnte
gezeigt werden, dass Uibergewichtige Patienten mit Himo-
philie eher zur Ausbildung von sogenannten Zielgelenken
(wiederkehrende Einblutungen in ein Gelenk und damit
Ausbildung einer Hamophiliearthropathie) neigen und
sich der Bewegungsumfang, insbesondere der Gelenke der
unteren Extremititen, verschlechtert. Ubergewicht fithrt
auch zu einer Fehlbelastung der Gelenke und damit zu ei-
nem hoheren Risiko fir Schdden und Einblutungen.«
(https://edoc.ub.uni-muenchen.de/23100/1/Olivieri_Martin.pdf)

Die Verbande schlagen vier konkrete Mainahmen vor, die der Koalitionsvertrag der kiinftigen Regierung beinhalten miisse:

eine SiiRgetrankeabgabe, Werbeschranken fiir ungesunde Lebensmittel, ein gesundes, kostenloses, Mittagessen nach den Standards der
Deutschen Gesellschaft fiir Emahrung in Kitas und Schulen und die Streichung der Mehrwertsteuer auf Obst, Gemiise und Hilsenfriichte.
Diese Manahmen seien nicht nur sozial gerecht, sondern biten das Patenzial, erhebliche Gesundheitskosten einzusparen,

{vgl.PM DANK 5.0
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»Die Folgen von Ubergewicht bei Kindern

INTERVIE

und Jugendlichen sind gravierend«

mit PD Dr. med. univ. Martin Olivieri, Leiter Pad. Hamostaseologie und
Hamophiliezentrum, Bereich Padiatrie, Facharzt Kinder- und Jugendmedizin,

Lusatz-Weiterbildung Hamostaseologie, Padiatrische Intensivmedizin

Herr Dr. Olivieri, Kinderhdmostaseologen berichten, dass viele
ihrer jungen Patienten vermehrt tibergewichtig sind. Wird
Ubergewicht durch die Himophilie begiinstigt?

In erster Linie ist es ein gesamtgesellschaftliches Problem
und kein spezielles Himophilie-Thema. Die Inzidenz fir
Adipositas ist genauso hoch wie in der Normalbevélkerung
und nicht durch die Hdmophilie bedingt. Was bei der Hamo-
philie aber erschwerend hinzukommt, ist die Uberprotekti-
on seitens der Eltern. Die Sorge von Mittern und Vatern, ihr
Kind konnte sich durch korperliche Aktivitat verletzen, flihrt
manchmal dazu, dass die Kinder sportlich nicht gefordert
werden, was einen Risikofaktor fiir Ubergewicht darstellt.
Ein weiteres Problem besteht darin, dass die Kinder, wenn
sie mal eine Verletzung haben, sich dadurch anschlief’end
erstmal nicht mehr bewegen konnen oder diirfen.

Werden die Themen Bewegung und Ubergewicht in der
Sprechstunde adressiert?

Ja, wir versuchen das naturlich anzusprechen, dass man
Ubergewicht und Bewegungsmangel so gut wie méglich
vermeiden sollte und auch, wie wichtig sportliche Aktivitat
ist. Dadurch, dass die Therapiemdglichkeiten in den letzten
Jahren deutlich besser geworden sind, konnen wir vielen
Eltern auch die Sorge vor Verletzungen nehmen.

Wiirden Sie sagen, mit einer guten Prophylaxe ist fast alles
maéglich?

Ja, definitiv.

Auch Kontaktsportarten?

Wenn es um Fufball, Volleyball und Basketball geht - das
kann mit addquater Prophylaxe durchgefiihrt werden. An-

ders sieht es mit Kampfsportarten aus, die auf Korperkon-
takt ausgelegt sind, das ist schwierig.

Wie verhdlt es sich bei Kindern, die z. B. einen Hemmkérper
haben und mit Emicizumab behandelt werden? Reicht diese
Behandlung fiir sportliche Betdtigung aus?

Es hangt natirlich immer von der individuellen klinischen
Blutungsneigung ab. Wir haben Patienten mit Hemmkor-
per, die FuRball spielen. Die Verletzungen passieren hier ja
nicht spontan, sondern traumatisch. Die beste Pravention
ist Mobilisation und Bewegung!

In Familien, in denen die Hamophilie bekannt ist, sind Viter
und Grofiviter moglicherweise noch mit der Vorgabe aufge-
wachsen, dass sportliche Aktivitdt und Hamophile nicht
zusammenpassen.

Ja, und hier muss man gut aufklaren: Den Patienten stehen
heute ganz andere Therapieoptionen zur Verfiigung. Wir be-
treiben ja — sowohl die Kosten als auch die Therapie betref-

WISSEN

Thromboserisiko bei Menschen mit Adipositas

Bei Menschen mit Adipositas ist das Plasmavolumen pro
Kilogramm Korpergewicht geringer als bei Normalge-
wichtigen. Die Folge ist eine unterschiedliche Verteilung
des substituierten Gerinnungsfaktors im Korper. Phar-
makokinetische Daten von Ubergewichtigen konnten
zeigen, dass ein Faktor VIII-Praparat, das Ublicherweise,
nach Korpergewicht dosiert wird, bei adiposen Menschen
moglicherweise zu hoheren Faktor VIII-Spiegeln fiihren
kann. Dadurch erhoht sich das Risiko einer Uberdosie-
rung, und verbunden damit besteht auch ein potenziell
erhohtes Thromboserisiko.
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fend - einen grofRen Aufwand. Mitunter wird jeden zweiten
Tag gespritzt, teilweise in hohen Dosen und wir tun das, um
Patienten eine normale Lebensqualitat, Lebenserwartung
und Teilhabe zu ermdglichen. Dazu gehort auch die Teilha-
be am Sport. Friher stand das Verbot im Vordergrund, weil
man wusste, dass die Therapie nicht ausreichte, um Sport
zu treiben. Das ist mittlerweile anders und die Therapieo-
ptionen sind auch annehmbarer fur die Patienten, so dass
ein Verbot der falsche Weg ist. Aber — auch das muss klar
sein: mit Hdmophilie wird man kein Profifuiballer. Wenn
eine Verletzung vorliegt, ist die Konsequenz fir den Hamo-
philen eine andere als fiir den Gerinnungsgesunden. Dessen
Gelenk erholt sich besser, wahrend beim Hamophilen das
Risiko besteht, dass das Gelenk einen Schaden davontragt.

Apropos Gelenke: Fiir Menschen mit Hamophilie, die auf ihre
Gelenke achten miissen und diese friihzeitig stabilisieren soll-
ten, widre kérperliche Aktivitdt ebenso wichtig, wie das Vermei-
den von Ubergewicht...

Es liegt auf der Hand, dass Ubergewicht zu einer hoheren
Belastung der Gelenke fiihrt, verbunden damit steigt auch

INFO

Chronische Entziindungen durch starkes Ubergewicht

Adipositas beeintrachtigt unser Immunsystem und gilt,
ebenso wie Typ-2-Diabetes, als chronisch-entziindliche
Erkrankung. Insbesondere das bei starkem Ubergewicht
haufig vorhandene viszerale Bauchfett, das sich um Or-
gane wie Magen, Darm und Leber ansammeln kann, ist
gefahrlich. Es kann eine chronische Entziindung im Kor-
per auslosen und betrifft somit auch das Immunsystem.
Zwischen Stoffwechsel und Immunsystem gibt es eine
enge Interaktion, die zum Problem wird, wenn dieses
Fettgewebe das normale Maf uberschreitet. Die erhohte
Aktivitat der Fettzellen fuhrt dazu, dass sogenannte Mak-
rophagen, also Zellen des Immunsystems, in das Gewebe
einwandern und dort eine leichte, aber andauernde chro-
nische Entziindungsreaktion hervorrufen, die sowohl im
lokalen Fettgewebe als auch im gesamten Korper auf-
tritt.” Im Blut zeigt sich dies unter anderem durch einen
Anstieg des C-reaktiven Proteins. Eine weitere mogliche
Folge ist die Entstehung einer Insulinresistenz: Wenn die
Zellen nicht mehr in der Lage sind, Insulin ausreichend
aufnehmen zu konnen, steigt der Blutzucker. Ein hoher
Blutzuckerspiegel schadigt auf Dauer die Blutgefa-

e fuhrt zu Ablagerungen und Entzlindungen.

(vgl. https.//natuerlich.thieme.de/aktuelles/nachrichten/detail/wie-stoff-
wechsel-und-immunsystem-interagieren-1075)

das Risiko fur mehr Blutungen. Kinder und Jugendliche mit
Ubergewicht entwickeln hiufiger Zielgelenke, das bedeutet,
dass es in einem Gelenk wiederholt zu Blutungen kommt.

Aber es gibt noch einen weiteren Aspekt: Problematisch ist
auch die Berechnung der optimalen Faktordosis. Norma-
lerweise wird die Dosis pro kg Korpergewicht berechnet.
Tatsachlich ist der Verbrauch bei Menschen mit Ubergewicht
niedriger und auch die Halbwertszeit von Faktor VIII ist
langer (siehe Infokasten S. 25). Die Gerinnung bei Uberge-
wicht ist wie in einer Akutphase hochgefahren. Menschen
mit Ubergewicht haben ein prothrombotisches Potenzial.
Auch das Risiko fur metabolische Erkrankungen wie Herz-
Kreislauf-Erkrankungen, Diabetes, Gefaveranderungen
steigt bereits bei Kindern und Jugendlichen. Die Auswirkun-
gen dessen werden wir erst noch sehen.

Mit diesen Vorgdngen und dieser Akutphase gehen auch
entziindliche Vorgdnge einher, richtig?

Ja, genau. Dadurch werden entziindliche Vorgange getrig-
gert. Dazu gehoren auch Entziindungen in den Gelenken.
(siehe Infokasten links)

Sprechen Sie Eltern und Kinder direkt an, wenn Sie feststellen,
dass das Gewicht zu sehr steigt?

Ja. Zur Beurteilung von Grof3e und Gewicht verwenden wir
Perzentilkurven, die auf den Werten grof3er Vergleichskol-
lektive beruhen. Wenn wir merken, dass da jemand aus-
schert aus der Kurve oder dass die Gewichtszunahme hoch
ist, dann thematisieren wir das und sprechen Empfehlun-
gen aus, dahingehend, dass mehr auf die Erndahrung geach-
tet und mehr Sport getrieben wird. Das ist die Pravention,
die wir generell als Kinderarzte und auch als Hamophilie-
Behandler machen.

Was halten Sie von friihzeitigem, moderatem Kraftsport,
um Muskeln gezielt zu stdrken? Damit ldsst sich auch positiv
Einfluss auf die Knochendichte nehmen...

Jede Art von Bewegung verbessert die Knochendichte und
- das ist von Bedeutung - diese wird in der Kindheit und
Jugend aufgebaut. Deshalb ist es auch wichtig, bereits als
Kind sportlich aktiv zu sein. Kraftsport im Fitnessstudio

ist fur Hamophile definitiv eine gute Sache, vorausgesetzt
es erfolgt eine professionelle Anleitung und es wird nicht
Ubertrieben. Falscher Ehrgeiz, das Verwenden von zu hohen
Gewichten, eine fehlerhafte Ausfihrung und maoglicherwei-
se dann noch die Einnahme von Nahrungserganzungsmit-
teln - das ist keine gute Idee.

Wenn ein Kind weiter zunimmt und die Eltern dessen Gewicht
partout nicht in den Griff bekommen, bietet sich dann auch
Erndhrungsberatung an?



Ja, auch das bieten wir an, wenn der Bedarf da ist. Das
Problem in Bezug auf Adipositas ist aber ja, dass es sich
hierbei nicht um eine Erkrankung handelt, die durch eine
Einzelmafinahme behandelt werden kann. Es braucht ein
multimodales Therapiekonzept, das Bewegung, Ernahrung
und psychosoziale Betreuung einschlieft.

Gibt es dariiber hinaus neue Erkenntnisse zum Thema Kinder
und Jugendliche mit Adipositas sowie differenziertere Heran-
gehensweisen?

Adipositas wird inzwischen auch als eine Form von ADHS
wahrgenommen, das heif3t als Zwangsstorung. Es gibt ex-
trem unruhige Kinder, die nicht stillsitzen konnen und es
gibt solche, die durch Essen ihre Hyperaktivitat stillen. Es
gibt hierzu Untersuchungen, inwieweit sich durch ADHS-
Medikamente mdglicherweise auch Ubergewicht mitbehan-
deln lasst (siehe Infokasten rechts).

Herr Dr. Olivieri, vielen Dank fiir das Gesprdch.

Erhohte Spiegel freier Fettsduren tragen mit dazu bei, dass der Insu-
linspiegel im Blut ansteigt. Die vermehrte Freisetzung von Insulin geht
zwar mit einem normalen Blutzuckerspiegel einher, verursacht aber
einen Anstieg der Triglycerid-Werte und der freien Fettsauren im Blut.
Die Folge kann eine nichtalkoholische Fettleber sein.

'

HAMOVISION

Ubergewicht und ADHS

2002 konnte erstmals in einem klinischen

Sample nachgewiesen werden, dass Jungen .
mit ADHS einen im Durchschnitt hoheren

BMI aufweisen, als Jungen, welche nicht

von ADHS betroffen sind. Zwei weitere,

grof’ angelegte Studien aus China und den

Vereinigten Staaten, zeigten jeweils ein um

40 % und 50 % erhohtes Risiko flr Adipositas

bei Schiilerinnen und Schiilern mit einer ADHS-

Tendenz auf.

Ob und inwiefern Faktoren wie der haufig niedrigere
soziodkonomische Status von ADHS-Betroffenen so-
wie das jeweilige Geschlecht eine Rolle spielen, blieb
zunachst unbeantwortet. Diesen Fragen widmete sich
im Jahr 2008 die deutsche BELLA-Studie, eine Sub-
studie der KIGGS*-Erhebung, welche 2863 Kinder und
Jugendliche im Alter von 7 bis 17 Jahren einschloss.
Dabei stellte sich abermals eine deutliche Assoziation
zwischen Ubergewicht und ADHS sowohl bei Maddchen
als auch bei Jungen heraus, wobei das Risiko fiir Uber-
gewicht bei beiden Geschlechtern doppelt so hoch
war. Ein Zusammenhang zwischen Ubergewicht bei
ADHS-Betroffenen und geringem sozioékonomischem
Status konnte nicht gezeigt werden, auch wurde das
Risiko fur Jungen und Madchen als gleichwertig ein-
geschatzt.

Die Mehrzahl der untersuchten Kinder mit ADHS-
Diagnose gab an, ,nicht mit dem Essen aufhdren zu
kdnnen® und, dass ,Essen ihr Leben beeinflusse®.

In einer aktuelleren britischen Studie ging man der
Frage nach, ob es zwischen Aufmerksamkeitsdefizit-/
Hyperaktivitatsstorung (ADHS) und Adipositas einen
Zusammenhang gibt. Hierzu wurde eine Metaanalyse
mit 42 Studien durchgefiihrt: 728.136 Menschen, da-
von 48.161 mit ADHS, wurden erfasst. Sowohl bei Kin-
dern (Odds Ratio [OR]: 1,20) als auch bei Erwachsenen
(OR: 1,55) mit ADHS trat eine Adipositas signifikant
haufiger auf als bei Probanden, die nicht unter ADHS
litten. Die Pravalenz fur Adipositas betrug bei Erwach-
senen mit ADHS 28,2 % versus 16,4 % bei Gesunden,
bei Kindern mit ADHS 10,4 % versus 7,4 %. Wurde eine
medikamentdse Therapie der ADHS durchgefiihrt, nor-
malisierte sich das erhohte Risiko fir eine Adipositas.

(Quellen: www.adhspedia.de/wiki/ADHS_und_%C3%9Cbergewicht,
https.//tinyurl.com/mub3aa%n)
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AUS DEN VERBANDEN
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Die Deutsche Hamophiliegesellschaft - DHG

Die DHG ist die grofdite bundesweite Interessenvertretung fur Menschen mit
Hamophilie, von-Willebrand-Syndrom und anderen Blutungskrankheiten.

Information

Die DHG bietet alle wichtigen Informationen rund um
die Erkrankung. Mitglieder erhalten regelmafiig unseren
Newsletter sowie die zweimal jdhrlich erscheinenden
Hamophilie-Blatter, in denen neben aktuellen Themen
aus Forschung, Therapie und Sozialrecht tiber die Arbeit
der DHG berichtet und auf Veranstaltungen hingewiesen
wird. Besuchen Sie unsere Hompage unter: www.dhg.de

Beratung

Bei Fragen und Problemen konnen Sie sich jederzeit an
uns wenden. Unsere Regionalvertreter bei Thnen vor Ort,
unser Vorstand, unser Arztlicher Beirat und die Mitarbei-
ter in der Geschdftsstelle stehen Ihnen gerne mit Rat und
Tat zur Seite.

Gemeinschaft

Wir organisieren in unseren Regionen und auch tiberre-
gional regelmafiig Veranstaltungen fiir unsere Mitglieder
und die, die es noch werden wollen. Dadurch férdern
wir eine starke Gemeinschaft, den Erfahrungsaustausch
und die Vernetzung untereinander. Ob Kinderfreizei-
ten, Aktivitdten fir Jugendliche und junge Erwachsene,
Spritzkurse, Familienwochenenden, 50+-Veranstaltun-
gen, Konduktorinnen-Treffen oder Seminare fir Wille-
brand-Patienten — fiir jeden ist etwas dabei. Als Mitglied
des European Haemophilia Consortiums (EHC) und der

World Federation of Hemophilia (WFH) ist die DHG auch
international bestens vernetzt.

Freizeiten fiir Kinder und Jugendliche, Familienwochenenden, 50+-Veranstaltungen
und vieles mehr: Die DHG bietet ein breites Programm fiir alle Altersgruppen.

Wir brauchen auch Sie

Nur wenn eine grof’e Zahl von Betroffenen hinter uns
steht, kénnen wir die Interessen der Blutungskranken
gegeniber Politik, Krankenkassen und Pharmaindustrie
glaubwiirdig und effektiv vertreten.

Werden Sie Mitglied der DHG!

Auch suchen wir jederzeit neue Mitstreiter, die sich aktiv
in die Arbeit der DHG einbringen mdchten. Sei es in der
Jugendvertretung, in der Regionalarbeit oder im Vorstand
— wir freuen uns auf Sie!



Terminkalender der DHG:

Unsere Veranstaltungen sind offen fur jeden.
Wir freuen uns immer Uber neue Gesichter!

15.03.2025: Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt

22.03.2025: Regionaltagung Mecklenburg-
Vorpommern, Dargun

29.03.2025: Regionalveranstaltung Bremen/Nie-
dersachsen Nord-West, Oldenburg

13.04.-18-04.2025: Jugend-Segelfreizeit auf dem
ljsselmeer, Niederlande

16.05.-18.05.2025: Konduktorinnen Wochenende,
Filderstadt

13.06.-15.06.2025: Familienwochenende NRW/
Niedersachsen, Hildesheim

14.06.2025: Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt

14.06.2025: Regionaltagung Hamburg/Schleswig-
Holstein, Hamburg

27.06-29.06.2025: Familienwochenende
Monbachtal, Bad Liebenzell

27.07-09.08.2025: Kinderfreizeit am Alfseee,
Rieste

03.08.-08.08.2025: Segelausflug Vater und Sohne,
Niederlande

18.08.-24.08.2025: Kinderfreizeit Bayern,
Steingaden Langau

22.08.-24.08.2025: Spritzkurs-Wochenende, Mainz

22.08.-24.08.2025: Aktivwochenende - Paddeln
im Spreewald, Burg (Spreewald)

13.09.2025: Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt
26.10.2025: Mitgliederversammlung, Hannover
15.11.2025: Konduktorinnen-Treffen, Frankfurt

Nahere Infos zu den einzelnen Veranstaltungen
finden Sie im Terminkalender unter www.dhg.de/
terminkalender oder kontaktieren Sie einfach
unsere Geschaftsstelle.
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WIR' SUCHEN
ERSTARKUN

... triffst gerne spannende Menschen?

... hilfst gerne anderen?

... moéchtest immer gut informiert sein?

... hast SpaR am Gestalten?

... mochtest Veranstaltungen organisieren?

... sind ein motiviertes Team!

... unterstutzen dich und arbeiten dich ein!

... bieten ein starkes Netzwerk!

... arbeiten vertrauensvoll zusammen!

... stérken die DHG als Patientenorganisation!

Du fuhlst dich angesprochen?
Dann unterstutze uns als Vertrauensmitglied
in deiner Region.

Kontakt:
heinrich.struck@dhg.de & uwe.kosinowski@dhg.de

DHG-Bundesgeschaftsstelle

Neumann-Reichardt-Strafie 34, 22041 Hamburg
Telefon (0 40) 6 72 29 70 | Telefax (0 40 ) 6 72 49 44

E-Mail: dhg@dhg.de | www.dhg.de

@
DEUTSCHE HAMOPHILIEGESELLSCHAFT

zur Bekampfung von Blutungskrankheiten e. V.
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Anti-TFPI-Antikorper zur Behandlung
von Hamophilie A und B:
»Ein vollig anderes Wirkprinzip«

Eine Therapie, die sowohl bei Himophilie A und B zum Einsatz kommen
kann und daruber hinaus auch fir Hemmkoérperhamophilie zugelassen
ist? Mit Concizumab und Marstacimab gibt es nun zwei Antikorper, die auf
einem vollig neuen Wirkprinzip beruhen.

er (Montage)

nkoAlexand
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Text von Tanja Fuchs

Der Tissue Factor Pathway Inhibitor, kurz TFPI, ist ein
Protein, das reversibel Faktor Xa und Faktor VIIa hemmt,
wodurch der extrinsische Weg der Blutgerinnung inak-
tiviert wird. Genau darauf zielen die neuen Antikdrper
Concizumab und Marstacimab ab. Sie binden an TFPI
und hemmen dessen Wirkung. Bedingt dadurch kann
Thrombin — mithilfe von Faktor Xa, TF (tissue factor) und
Faktor VIIa — gebildet und das Faktor VIII- und IX-Defizit
bei angeborener Himophilie ausgeglichen werden.

Das Wichtigste in Kiirze

Concizumab (Handelsname Alhemo®) ist ein humanisier-
ter monoklonaler IgG4-Antikorper und wird angewendet
zur Routineprophylaxe von Blutungen bei Patienten mit:
Hamophilie A (angeborener Faktor-VIlI-Mangel) mit FVIII-
Hemmkorpern sowie Hamophilie B (angeborener Faktor-
IX-Mangel) mit FIX-Hemmkorpern ab einem Alter von 12
Jahren. Die Anwendung erfolgt mit einem gebrauchsfer-
tigen Multidosis-Fertigpen zur subkutanen Injektion, ein-
mal taglich zu einem beliebigen Zeitpunkt. Die Zulassung
basiert auf der vierarmigen Phase-IlI-Studie EXPLORER 7
an Patienten mit schwerer Hamophilie A und FVIII-Inhi-
bitoren oder schwerer Hamophilie B und FIX-Inhibitoren.
Patienten profitierten von einer signifikant besseren Kon-
trolle der Blutgerinnung im Vergleich zu Patienten ohne
Prophylaxe. Die haufigsten beobachteten Nebenwirkungen
des neuen Antikdrpers sind Reaktionen an der Injektions-
stelle und Uberempfindlichkeitsreaktionen.

Marstacimab (Handelsname Hympavzi®) ist ein humaner
monoklonaler Antikorper und zugelassen zur Routine-
prophylaxe von Blutungsepisoden bei Patienten ab ei-
nem Alter von 12 Jahren mit einem Korpergewicht von
mindestens 35 kg mit schwerer Hamophilie A (angebo-
rener Faktor-Vill-Mangel, FVIIl < 1 %) ohne Faktor-VllI-
Inhibitoren oder schwerer Hamophilie B (angeborener
Faktor-IX-Mangel, FIX < 1 %) ohne Faktor-IX- Inhibitoren.
Marstacimab wird einmal wochentlich als subkutane In-
jektion in einem Fertigpen mit einer fixen Dosierung ver-
abreicht. Die Zulassung basiert auf der Phase-IlI-Studie
BASIS, in der Marstacimab im Vergleich zur Bedarfsbe-
handlung und zur Routineprophylaxe bei Patienten mit
Hamophilie A oder B ohne Hemmkaorper zu einer effekti-
ven und zuverlassigen Reduktion von Blutungen bei sehr
guter Vertraglichkeit flhrte. Die hdaufigsten nach der Be-
handlung mit Marstacimab berichteten UE (unerwunsch-
ten Ereignisse) waren Reaktionen an der Injektionsstelle.

HAMOVISION
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»Wir offnen eine neue
Tar, um Thrombin zu
bilden«

INTERVIE

mit Prof. Dr. Hermann Eichler,
Experte fiir Hamophilie und
Direktor des Instituts fur Klinische
Hamostaseologie und Transfusions-
medizin an der Universitat des
Saarlandes.

Herr Prof. Eichler, mit Concizumab und Marstacimab sind kurz
hintereinander zwei sogenannte Anti-TFPI-Antikorper zugelas-
sen worden. Das Wirkprinzip ist gdnzlich anders als bei allen
bisherigen Prdparaten zur Behandlung der Himophilie. Kén-
nen Sie kurz erkldren, wie es funktioniert?

Das Gerinnungssystem ist komplex. Zum einen gibt es das
intrinsische System, in dem Faktor VIl und IX eine wichtige
Rolle spielen, um das zentrale Gerinnungsenzym Throm-
bin zu bilden. Thrombin wandelt Fibrinogen zu Fibrin um,
wodurch, vereinfacht gesagt, ein Gerinnsel entsteht und
die Blutung gestoppt wird. Der Thrombinmangel aufgrund
der fehlenden Faktoren VIII oder IX ist das Problem des
Hamophiliepatienten. Es gibt im Korper aber noch einen
anderen Weg, um Thrombin zu bilden, den sogenannten
extrinsischen Weg, bei dem an der Stelle, an der es zu einer
GefaBverletzung kommt, das Gerinnungssystem hochge-
fahren wird. Dabei kommt es nur lokal an der verletzten
Stelle zur Gerinnung. Bei der Konzentration auf diesen Ver-
letzungsaspekt, also dem Feintuning im Gerinnungssystem,
spielt der Kontrolleur des extrinsischen Gerinnungssystems
eine zentrale Rolle: Der Hemmstoff namens tissue factor
pathway inhibitor (TFPI). Indem wir ohne Faktor VIII oder
IX das extrinsische Gerinnungssystem aktivieren, 6ffnen
wir eine neue Tur, um die Thrombinbildung zu ermdglichen.
Dies erreichen wir durch die Hemmung eines Hemmstoffs.
Die Hemmung (Inhibition) von TFPI.
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Was ist das Besondere daran?

Der Charme der Offnung dieser sonst verschlossenen Tiir
zum extrinsischen System und der nachfolgenden Throm-
binbildung besteht darin, dass man damit normalisierte
Thrombinspiegel erzielen kann, und zwar gemessen mit
speziellen Labortests. Das ist neu. Im Ergebnis haben wir
die Chance fir eine verbesserte Gerinnungsfunktion im
Vergleich zur bisherigen Substitutionstherapie mit Faktor
VIII oder Faktor IX.

Wenn ein Patient sich unter einem TFPI-Inhibitor verletzt und
eine Blutung hat, spritzt er dann zusdtzlich TFPI?

Nein, das ware nicht wirksam. Bei schweren Verletzungen
mit Blutungen unter der Prophylaxe mit einem TFPI-Inhibi-
tor muss unter Umstanden Faktor bzw. ein Bypass-Praparat
gespritzt werden. Im Fall von Concizumab bei der aktuellen
Indikation Hdmophilie mit Hemmkdrpern kommen i.d.R.
Bypassing—Medikamente zum Einsatz, bei Marstacimab (ak-
tuelle Indikation ohne Hemmké&rper) wirde man bei Durch-
bruchblutungen Faktor VIII bzw. FIX verwenden. Wichtig ist
hier, dass das Praparat zur Blutungsbehandlung nur in der
geringsten zugelassenen Dosis gespritzt wird.

Warum Faktor- bzw. Bypassprdparate und nur in geringer Dosis?

Bei einer sogenannten Durchbruchblutung, also einer
Blutung trotz angewendeter Prophylaxe, kann die entstan-
dene Blutung nicht tber eine zusatzliche TFPI-Hemmung
kontrolliert werden. Weil die eine Tur zur Thrombinbildung
durch die Hemmung von TFPI aber bereits geodffnet ist, und
man mit der Faktorgabe sozusagen die zweite Tur 6ffnet,
steigt sonst das Risiko fiir mogliche thromboembolische
Ereignisse.

Sollten die Patienten immer auch ein Faktorpréparat fiir den
Notfall dabeihaben?

Nein. Im Unterschied zu einer Faktor-Prophylaxe, in der

die Patienten bei einer relevanten Blutung umgehend eine
nachste Faktordosis spritzen, gilt bei Anti-TFPI-Praparaten
das Prinzip ,Abwarten und sehen, was passiert". Entsteht
nach z. B. einem Trauma dann wirklich ein groBes Hamatom
oder eine starke Blutung, ist ein Bypass- oder Faktorprapa-
rat erforderlich. In den Studien (ich beziehe mich hier auf
Concizumab) war es so, dass Patienten, die sich etwa an der
Haut verletzt hatten oder gesturzt waren, zunachst abwar-
teten, weil die Blutung haufig von alleine aufhorte. Fast wie
bei Gerinnungsgesunden. Man sollte aber zu Hause schon
eine Dosis Faktor VIII oder IX bzw. ein Bypass-Medikament
fur Notfalle vorratig haben.

Wie verhlt es sich vor Operationen?

Vor grofieren planbaren operativen Eingriffen wird empfoh-
len, das TFPI-Praparat ausreichend lange vor dem Eingriff
zu pausieren. Bei Concizumab mindestens vier Tage vorher
und bei Marstacimab zwei Wochen vorher. Dann ist die
TFPI-Hemmung nicht mehr relevant und es kann mit der
Faktor- bzw. Bypass-Therapie begonnen werden, die peri-
operativ zum Einsatz kommt. Eine Zahnextraktion, so unsere
Erfahrungen wahrend der Studie, ist unter Concizumab und
ohne zusatzliche Faktorgabe moglich. Im Einzelfall sollte
jeder Eingriff aber im Vorfeld mit dem behandelnden Ha-
mostaseologen besprochen werden.

Concizumab darf bei Hemmkdrperhdmophilie eingesetzt
werden, daher wire das gerade fiir Kinder ein Gewinn.
Konnten Sie sich vorstellen, dass es hier zeitnah eine Zulas-
sungserweiterung gibt, dahingehend, dass auch Kinder unter
12 profitieren?

»Wenn ich die Funktion des Gerinnungssystems
hinsichtlich der Thrombinbildung weitgehend
normalisiere, dann geht damit ein héheres
Risiko flr eine Thrombose einher. Denn auch
Gerinnungsgesunde bekommen ja durchaus
Thrombosen - wenngleich selten.«

(Prof. Hermann Eichler)



(Ganz neu ist die Verabreichung iiber einen Fertigpen.
Die Applikation erfolgt in den Bauch oder Oberschenkel.

Wir hatten einen Patienten, der an der Studie nicht hatte
teilnehmen kdnnen, weil er zu jung war. Weil er aber eine
Hamophilie B mit Hemmkaorper hatte, und es fir diese
Indikation bislang keine Prophylaxe gab, konnte durch

den Hersteller ein sogenanntes Arzneimittel-Hartefall-
Programm zum Tragen kommen. Im Rahmen eines solchen
Programms kann das Arzneimittel auch auRerhalb der zuge-
lassenen Indikation anwendet werden, wenn es medizinisch
erforderlich ist. Es ist auch flir Kinder zu erwarten, dass der
Hersteller eine Zulassung nach Beendigung der Studien be-
antragt. Insbesondere flr Patienten mit Hamophilie B und
Hemmkorper gibt es derzeit aber keine andere Prophylaxe
als eine Anti-TFPI-Therapie.

Wie wird die individuelle Dosis berechnet?

Bei Concizumab sind es 0,2 mg pro kg Korpergewicht, das
ist die Standard-Tagesdosis. Gestartet wird aber mit einer
einmaligen Initialdosis von 1 mg pro kg Kérpergewicht, um
moglichst schnell ein ,steady state®, also einen therapeu-
tisch wirksamen Spiegel, zu erreichen.

Das Dosierungs-Schema von Marstacimab ist anders. Das
Praparat ist auch ab 12 Jahren zugelassen, die Patienten
mussen aber mindestens 35 kg wiegen. In der ersten Woche
werden zundchst 300 mg appliziert, danach wochentlich
150 mg, unabhdngig vom Gewicht. Die Pharmakokinetik ist
anders, es dauert ungefahr 60 Tage (8 bis 9 Injektionen) bis
das steady state erreicht ist. Bei Patienten, bei denen sich
klinisch zeigt, dass die Blutungskontrolle nicht optimal ist,
kann die Dosis auf 300 mg pro Woche erhoht werden.

Wie hoch ist das Risiko fiir thromboembolische Ereignisse?

Bei Marstacimab gab es in den Studien bislang keine
thromboembolischen Ereignisse. Diese sind allerdings noch
nicht abgeschlossen. Wahrend der Studien zu Concizumab
gab es sehr wenige thromboembolische Ereignisse. Bei der
Analyse wurde festgestellt, dass es moglicherweise einen
Zusammenhang mit der Konzentration von Concizumab

im Plasma gab: Die Messung von Concizumab im Plasma
lag hier eher im oberen Bereich des Erwartbaren. Es gibt
interindividuell Unterschiede zur Plasmakonzentration

des Wirkstoffs bei gleicher Dosierung. Im Rahmen einer
risikominimierenden Vorgehensweise wurde dann festge-
legt, dass man mit der Standard-Tagesdosis startet, einige
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Wochen wartet und dann im Blut den Plasmaspiegel (uber
ein vom Hersteller zertifiziertes Labor) bestimmt. In den
Studien kamen durch die 0,2 mg pro kg Kérpergewicht die
meisten Patienten in den gewilinschten Bereich. Bei weni-
gen Patienten musste die Dosis einmalig auf 0,15 mg /kg
Korpergewicht reduziert und bei wenigen auf 0,25 mg /kg
Korpergewicht erhoht werden. Es kann also ggf. einmalig
zu einer geringen Dosisanpassung kommen. Der Patient
bleibt anschlief?end stabil in dem Bereich, in dem man

ihn therapeutisch haben will. Das veranderte sich Uber die
Studiendauer dann nicht mehr. In der Fachinformation von
Concizumab und auch Marstacimab wird auf das mogliche
Risiko thromboembolischer Ereignisse hingewiesen. Aber
es ist ja so: Wenn ich die Funktion des Gerinnungssystems
hinsichtlich der Thrombinbildung weitgehend normalisiere,
dann geht damit ein hoheres Risiko fiir eine Thrombose
einher. Denn auch Gerinnungsgesunde bekommen ja durch-
aus Thrombosen - wenngleich selten.

Marstacimab darf, im Gegensatz zu Concizumab nicht ange-
wendet werden, wenn Hemmkérper vorliegen. Warum?

Die Studien hierzu sind noch nicht abgeschlossen, es ist
aber zu erwarten, dass auch Marstacimab bei Hemmkor-
perhamophilie zugelassen wird, das ist auch das Ziel des
Herstellers.

Wie verhdlt es sich mit sportlicher Aktivitdt unter Anti-TFPI-
Antikérpern? Sind Patienten ausreichend geschiitzt?

Patienten machen so viel, wie ihre Therapie hergibt, und
wenn eine neue Therapie besser funktioniert, erweitern sie
unter Umstanden ihren Aktivitatsbereich. Anders als bei

der Faktorprophylaxe, wo es eine bestimmte Halbwertszeit
gibt, und der Faktorspiegel nach der Applikation von Tag

zu Tag abfallt, muss die Anti-TFPI-Therapie nicht an die
Trainingstage angepasst werden. Wir haben immer konstant
Wirkstoff im Korper - Stichwort ,steady state”

Herr Prof. Eichler, haben Sie vielen Dank fiir das Gesprdch.
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REISE-CHECKLISTE

Neues Jahr, neue Reiseplane?

Rauskommen, die Welt entdecken und entspannen - das gelingt am besten mit der richtigen Vorbereitung.
Hier folgen wichtige Tipps fur Menschen mit Blutungsneigung und eine Checkliste

Text von Verena Fischer

Gut gekiihlt und sicher verpackt

Medizinische Kihltaschen, die Medikamente auf ihre Ide-
altemperatur zwischen zwei bis acht Grad kuhlen, sind fur
Urlauber die ideale Begleitung. Auf Flugreisen gehoren Me-
dikamente ins Handgepack, damit sie nicht verlorengehen
konnen. Wer auf Nummer Sicher gehen mochte, nimmt zu-
satzlich im Koffer eine Reserve mit. Flr Autoreisen gibt es
Kihlboxen, sie sich Uber den Zigarettenanzinder mit Strom
versorgen lassen. Und wer als Backpacker unterwegs ist und
im Hostel Ubernachtet, kann darum bitten, seine Praparate
im Kdhlschrank des Personals unterbringen zu durfen.

Im Ausland gut versichert
Wer innerhalb der EU unterwegs und gesetzlich versichert

ist, kann in der Regel seine Gesundheitskarte einsetzen, um
medizinische Leistungen in Anspruch zu nehmen. Denn die-

se ist gleichzeitig European Healthcare Insurance Card (EHIC).

Wichtig: Es werden nur Behandlungen Gibernommen, die wah-
rend des Aufenthalts medizinisch notwendig sind und nicht
bis zur Riickkehr nach Hause warten konnen. AuRerhab der EU
braucht es fur Kostentibernahmen eine Auslandskrankenver-
sicherung - leider ist Hamophilie oft ein Ausschlusskriterium.
Je nachdem wohin man reist, ist es sinnvoll, sich griindlich zu
informieren, ob Versicherungen, die in Frage kommen, auch
tatsachlich Leistungen Ubernehmen, die mit der Behand-
lung der Grunderkrankung in Zusammenhang stehen. Im 5.
Sozialgesetzbuch (Paragraf 18, Absatz 3) gibt es eine Aus-
nahmevorschrift, die besagt, dass wahrend vorubergehender
Auslandsaufenthalte uber die gesetzlichen Krankenkassen
Versicherungsschutz besteht, wenn eine private Absicherung
nicht moglich ist. Die Kosten dirfen dann maximal in der Hohe
abgerechnet werden, die im Heimatland angefallen ware.

Gemeinsam mit den VHA-Apotheken und der IGH haben wir in
einerkleinen Checklistedie wichtigstenInfoszusamengestellt.

Wohin es auch geht: Wir wiinschen eine gute Reise!

r——————1

Ups! Keine Checkliste hier?

Wenn jemand schneller war oder das
Booklet einfach verloren gegangen ist,

Dafur bitte einfach eine Mail mit Ihrer
Anschrift an moin@fskom.de mit dem

Betreff ,Reise-Checkliste Hamophilie®

senden wir [hnen gern einen Ersatz zu. I
schicken. Vielen Dank! I
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Deine Vision.
Unsere Mission.

Leben unlimited.
Unabhangig von Hamophilie.

Jetzt mehr
erfahren unter
www.liberatelife.de

Moderne Therapieoptionen ermoglichen Dir ...

» mehr langanhaltenden Schutz vor Blutungen
» mehr Schutz fur deine Gelenke

» mehr Freiheit durch wenig Therapieaufwand
» mehr Unabhangigkeit von Hamophilie






