








Rund um das Thema Hämophilie gibt es 
zahlreiche Fortbildungs- und Informations-
möglichkeiten. Die DHG führt viele unter-
schiedliche Veranstaltungen durch, z. B. regio-
nale Infonachmittage, Familienwochenenden, 
Spritzkurse, Sommerfreizeiten oder Sport- und 
Bewegungsveranstaltungen. Es gibt spezielle 
Angebote für Kinder, Jugendliche, Konduktorin-
nen und Frauen mit Gerinnungserkrankungen 
oder auch für ältere Menschen – für alle ist et-
was dabei. Darüber hinaus bietet die DHG auch 
Onlineseminare an, an denen Sie bequem von zu 
Hause aus teilnehmen können. 

FORTBILDUNGS-/INFOR­
MATIONSMÖGLICHKEITEN

Welche Therapie passt zu mir? Welche Aus-
wirkungen hat sie auf meinen Alltag? Auf diese 
Fragen sollen die beiden Tools zur gemeinsamen 
Entscheidungsfindung – Shared Decision Ma-
king (SDM) – eine Antwort geben. Alle zugelas-
senen Behandlungsoptionen werden vorgestellt 
und können anschließend mit dem behandeln-
den Zentrum besprochen werden. 

Die SDM-Tools helfen dabei, sich umfassend 
über alle Behandlungsmöglichkeiten zu infor-
mieren und gemeinsam mit dem behandelnden 
Arzt die am besten passende Therapieoption zu 
finden. Die Deutsche Hämophiliegesellschaft 
(DHG) war an der Entwicklung und Übersetzung 
dieser Entscheidungshilfen beteiligt:

Gemeinsam zur besten Therapieentscheidung:  
Shared Decision Making bei Hämophilie

Schauen Sie regelmäßig in unseren Terminkalender auf der Homepage der DHG.
Hier finden Sie außerdem umfangreiches Infomaterial wie Flyer, Broschüren und Infofilme 
sowie aktuelle Neuigkeiten.

01 Entscheidungshilfe Hämophilie A – „Share to Care“  
(https://entscheidungshilfe-haemophilie.de/haemophilie-welche-behandlung/)
Bietet Informationen zu Behandlungsoptionen für Hämophilie A. Ein Zugang ist über Ihr 
Behandlungszentrum oder medizinisches Fachpersonal mit DocCheck-Zugang erhältlich. 

02 SDM-Tool der World Federation of Hemophilia (WFH)  
(https://sdm.wfh.org/)
Beinhaltet Optionen für Hämophilie A und B und ist frei im Internet verfügbar, seit August 
2024 auch auf Deutsch.

Die Hämophilie und die sonstigen Blutgerin-
nungsstörungen werden auf Antrag als Behinde-
rung nach § 152 SGB IX anerkannt. Dies ist Teil 
der Rehabilitation und Teilhabe von Menschen 
mit Behinderungen. 

Der Grad der Behinderung (GdB) wird in Zehner-
schritten festgestellt, maximal ein GdB von 100. 
Ab einem GdB von 10 gilt man als behindert und 
ab einem GdB von 50 als schwerbehindert. Die 
Einstufung „schwerbehindert“ hat Auswirkungen 
auf die Nachteilsausgleiche, die im Rahmen des 
SGB IX gewährt werden.

Der Antrag ist beim zuständigen Versorgungs-
amt bzw. Landesamt für Soziales zu stellen. Dies 
geschieht heutzutage zumeist online, kann aber 
auch noch in Papierform gemacht werden. 

Ab einem GdB von 50 stellt die Behörde einen 
Schwerbehinderten-Ausweis aus. Dieser ist 
grundsätzlich befristet (insbesondere bei Kin-
dern); er kann aber auch unbefristet ausgestellt 
werden.

Richtwerte für den GdB bei Hämophilie

Schwerbehindertenrecht

Leichte Hämophilie: GdB 20

Mittelschwere Hämophilie: GdB 30 – 70

Schwere Hämophilie: GdB 80 – 100

Bei Ablehnung eines Antrages bzw. bei 
unzutreffend oder zu niedrig festgestell-
tem GdB muss unbedingt die Wider-
spruchsfrist von einem Monat nach Zu-
stellung des Bescheids beachtet werden.

Hinweis

! Gut zu wissen 
Neben dem Grad der Behinderung können auch noch sog. Merkzeichen verliehen werden.  
In der Hämophilie und den sonstigen Blutungsneigungen sind dies unter anderem:

Merkzeichen G	 Person ist gehbehindert
Merkzeichen aG	 Person ist außergewöhnlich gehbehindert
Merkzeichen H	 Person ist hilflos
Merkzeichen B	� Person braucht eine ständige Begleitung im öffentlichen 

Personennahverkehr

Übrigens: 	Bei Kindern mit Hämophilie unter 6 Jahren wird bei Prophylaxe grundsätzlich das 
Merkzeichen H gewährt.

• �Besonderer Kündigungsschutz (ab GdB von 50)

• �Zusatzurlaub (ab GdB von 50)

• �Steuerliche Vergünstigungen (erhöhte Pendler-
pauschale, Behinderten-Pauschbetrag)

• �Kostenlose Beförderung im öffentlichen Perso-
nennahverkehr (Merkzeichen G oder aG)

• �Ermäßigte Eintrittspreise

• �Parkerleichterungen

• �Vorzeitige Altersrente

Es lohnt sich daher, die Feststellung  
der Schwerbehinderung zu beantragen!

Welche Nachteilsausgleiche gibt es?
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Ab den 1970er Jahren veränderte sich die Be-
handlung grundlegend. Die Substitutionsthera-
pie ermöglichte ambulante Behandlungen von 
Gelenkblutungen, verbesserte die Physiothera-
pie und machte Operationen sicherer. Erste Be-
richte über prophylaktische Dauerbehandlungen 
erschienen 1969. 

In Deutschland wurde diese Therapie Anfang 
der 1970er Jahre eingeführt und 1981 offiziell 
anerkannt. Heimselbstbehandlungen, erstmals 
1970 beschrieben und 1972 in Deutschland ein-
geführt, gaben den Patienten mehr Freiheit und 
reduzierten Arbeits- sowie Schulausfälle.

Die Substitutionstherapie brachte jedoch neue 
Probleme mit sich. Es kam zur Entwicklung von 
Hemmkörpern (Inhibitoren) gegen die Gerin-
nungsfaktoren, die die Behandlung erschwerten. 
Ab 1969 wurden tierische Faktoren und später 
spezielle Präparate wie FEIBA und rekombinan-
ter Faktor VIIa eingesetzt. Die Immuntoleranz-
therapie, erstmals 1977 vorgestellt, stellte einen 
Durchbruch in der Behandlung der Hemmkörper-
Hämophilie dar.

Neue Behandlungsansätze: Prophylaxe und Heimselbstbehandlung

In den 70er und 80er Jahren sind ca. 4.500 Hä-
mophile in den neuen und alten Bundesländern 
durch verunreinigte, nicht virusinaktivierte Ge-
rinnungspräparate mit HIV und/oder Hepatitis-
C-Viren (HCV) infiziert worden.

Faktorpräparate konnten bis in die 90er Jahre 
ausschließlich aus menschlichem Blut bzw. 
Plasmaspenden gewonnen werden (seit 1993 
stehen in Deutschland auch gentechnisch her-
gestellte Präparate zur Verfügung). Bis 1985 

wurden hierbei zu 90 % Spenden verwendet, die 
in den USA zu einem großen Teil von bezahlten 
Spendern aus epidemiologisch bedenklichen 
Regionen (so genannten „hot spots“) gesammelt 
worden waren. Dadurch bestand die Gefahr, 
dass mit dem Blut oder Plasma auch Viren, wie 
zum Beispiel das Hepatitis-C- und das HI-Virus, 
„mitgespendet“ wurden.

Seit Ende der 70er Jahre bestand die Möglich-
keit, Gerinnungsfaktoren mit Wärme oder dem 

Blutskandal

Die erste Erwähnung einer Blutungskrankheit, 
die Hämophilie ähneln könnte, findet sich im 
babylonischen Talmud des 2. Jahrhunderts n. 
Chr. Weitere Hinweise bleiben über die nächsten 
1.500 Jahre spärlich, bis Alexander Susslin 1349 
in Frankfurt am Main eine Familie mit Hämo-
philie beschreibt. Öffentliches Interesse erregte 
die Krankheit erst durch ihr Auftreten in europä
ischen Königshäusern, insbesondere durch die 
Nachkommen von Königin Victoria von England 
im 19. Jahrhundert. Ihr Enkel, der Zarewitsch 
Alexei, litt an schwerer Hämophilie B, was Ras-
putins Einfluss auf die Zarenfamilie und indirekt 
die russische Revolution begünstigte.

GESCHICHTE UND ENT­
WICKLUNG DER HÄMO­
PHILIE-BEHANDLUNG

1803 prägte John Conrad Otto in Philadelphia 
den Begriff „Bluter“ und beschrieb die Vererbung 
über weibliche Konduktorinnen. Der Begriff 
„Hämophilie“ wurde 1828 erstmals von Friedrich 
Hopff verwendet. In den 1930er Jahren entdeck-
ten Arthur J. Patek und Richard P. Stetson, dass 
der Gerinnungsdefekt mit Eiweißbestandteilen 
des Blutplasmas zusammenhängt. Bis 1947 galt 
Hämophilie als einheitliche Krankheit. Alfredo 
Pavlovsky und Fritz Koller differenzierten sie 
später in Hämophilie A (Faktor-VIII-Mangel) und 
Hämophilie B (Faktor-IX-Mangel).

1953 etablierte sich diese Unterscheidung end-
gültig. Bereits 1926 beschrieb der finnische Arzt 
Erik von Willebrand ein ähnliches Blutungsleiden, 
das später als von-Willebrand-Syndrom identifi-
ziert wurde. Die Entwicklung spezifischer Tests, 
wie der Thromboplastinbildungstest von Rose-
mary Biggs und die partielle Thromboplastinzeit 
von Robert D. Langdell, Robert H. Wagner und 
Kenneth M. Brinkhous ermöglichte die sichere 
Diagnostik der Hämophilie.

Begriffsdefinitionen

Erste Ansätze zur Blutstillung durch Transfusio-
nen reichen bis 1832 zurück, doch bedeutende 
Fortschritte erfolgten erst im 20. Jahrhundert. 
1946 entwickelte Edwin J. Cohn ein Präparat mit 
angereichertem Faktor VIII, und 1964 stellte Ju-
dith Pool das Kryopräzipitat vor, das als Grund-
lage für moderne Faktor-VIII-Konzentrate diente. 

Mit der Entschlüsselung des Faktor-VIII-Gens 
1984 wurde die Herstellung gentechnologisch 
hergestellter (rekombinanter) Faktorkonzentrate 
möglich. 1992 kam das erste rekombinante Fak-
tor-VIII- und 1999 das erste Faktor-IX-Präparat 
auf den Markt.

Substitutionstherapie und Fortschritte
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Wir sind eine bundesweite Interessengemein­
schaft von Menschen mit Hämophilie, von-Wil-
lebrand-Erkrankung und anderen Blutungs-
erkrankungen, ihrer Angehörigen sowie ihrer 
medizinischen und sozialen Betreuer.

Zu unseren Mitgliedern gehören Patienten mit

• �Hämophilie (zahlenmäßig größte Gruppe)

• �Von-Willebrand-Erkrankung

• �anderen selteneren Blutungsleiden.

Die DHG wurde von Betroffenen, Angehörigen 
und Ärzten im Jahr 1956 gegründet. Sitz der 
Bundesgeschäftsstelle ist Hamburg. Der Verein 
hat den Status der Gemeinnützigkeit und zählt 
derzeit rund 2.300 Mitglieder.

Um eine größtmögliche Präparatesicherheit 
sowie die hohe Qualität der Hämophiliebe­
handlung in Deutschland auch für die Zukunft 
sicherzustellen, steht die DHG regelmäßig im 
Austausch mit Behandlern, Apotheken, Kranken-
kassen, Gesundheitspolitik und Pharmafirmen.

Außerdem ist die DHG in Gremien wie dem 
„Arbeitskreis Blut“ (AK Blut), dem Gemeinsamen 
Bundesausschuss (G-BA) und dem Deutschen 
Hämophilieregister (DHR) vertreten.

Funktionsträger der DHG nehmen an nationalen 
und internationalen Kongressen sowie an 
Veranstaltungen des European Haemophilia 
Consortiums (EHC) und der World Federation 
of Hemophilia (WFH) teil.

DIE DEUTSCHE HÄMO­
PHILIEGESELLSCHAFT 
(DHG E.V.)

Unser Hauptanliegen ist es, die Lage aller 
in Deutschland lebenden Blutungskran­
ken – vom Säugling bis zum Rentner – 
und ihrer Angehörigen zu verbessern. 
Dieses Ziel verfolgen wir durch die 
Förderung

• �der ärztlichen und psychosozialen 
Betreuung, Versorgung und Beratung

• �der medizinischen Forschung

• �des Erfahrungsaustausches

• �sozialer Maßnahmen

• �der Öffentlichkeitsarbeit.

Durch die Entwicklung virusinaktivierter Fak-
torkonzentrate und gentechnisch hergestellter 
Präparate konnten Virusübertragungen gestoppt 
werden. Mit Präparaten mit längeren und extra 
langen Halbwertszeiten, Antikörpertherapien, 
Rebalancing-Therapien und Gentherapien ste-
hen heute gleich eine Reihe unterschiedlicher 
Behandlungsmöglichkeiten zur Auswahl (siehe 
Kapitel „Therapieoptionen“).

Moderne Therapien 

! Gut zu wissen 
Für die HIV-Infizierten wurde 1995 die Stiftung Humanitäre Hilfe für durch Blutprodukte HIV-
infizierte Personen ins Leben gerufen, die an die Betroffenen monatliche Zahlungen leistet. 
Nach zähem Kampf konnte im Jahr 2017 durch eine Gesetzesänderung erreicht werden, dass 
nun eine lebenslange Garantie für den Erhalt der Leistungen besteht und dass eine Dynami-
sierung der Leistungen (gilt allerdings nicht rückwirkend) erfolgt.

Seit vielen Jahren kämpft die DHG für eine finanzielle Entschädigung für die HCV-infizierten 
Opfer des Blutskandals. Aufgrund der Tatsache, dass die HIV-Infektionen und die HCV-Infek-
tionen auf derselben Ursache beruhen, nämlich der mangelnden Virussicherheit der Präpara-
te, verursacht durch schwerwiegende Versäumnisse und Nachlässigkeiten der Aufsichtsbe-
hörden, ist nicht nachvollziehbar, warum die Bundesregierung bisher der von HCV-Infektionen 
betroffenen Personengruppe eine humanitäre Hilfe verweigert.

Die DHG fordert daher die Bundesrepublik Deutschland dazu auf, Verantwortung zu überneh-
men und für die noch lebenden Betroffenen eine entsprechende finanzielle Entschädigung 
auf den Weg zu bringen, die ihnen wenigstens das verbleibende Leben erleichtert und erträg-
licher gestaltet.

Zusatz von chemischen Verbindungen zu be-
handeln, um noch vorhandene Viren abzutöten 
(Virusinaktivierung). Die erforderlichen Sicher-
heitsmaßnahmen sind jedoch bis Mitte der 80er 
Jahre sträflich und wider besseres Wissen von 
Seiten der pharmazeutischen Industrie und des 
damaligen Bundesgesundheitsamtes vernach-
lässigt worden, mit der Folge, dass sich Tausen-

de von Blutern mit Hepatitis-C-, Hepatitis-B- und 
HI-Viren infiziert haben. 

In der ehemaligen DDR sind Hämophile noch 
bis zur Wende mit nicht virusinaktivierten Ge-
rinnungsfaktoren behandelt worden. Der „Blut
skandal“ hat unzählige Todesopfer gefordert.
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Adhärenz: Bereitschaft zur Kooperation und 
Therapietreue. 

Aktivität: Medizinisch-wissenschaftlicher Begriff 
für die Funktionsfähigkeit einer Substanz. Hier ist 
es die in Prozent (%) angegebene Fähigkeit eines 
Gerinnungsfaktors, zur Gerinnung beizutragen, 
bezogen auf einen Normalwert von 100 %.

Antifibrinolytika: Medikamente, die eine vorzei-
tige Auflösung eines Gerinnsels verzögern bzw. 
verhindern.

Antikoagulantien: Gegenspieler der Gerinnung. 
Sie hemmen die Blutgerinnung.

Antikörper: Eiweißstoffe, die das Immunsystem 
bildet. Sie erkennen körperfremde Stoffe und hel-
fen, diese zu bekämpfen.

Arthropathie (hämophile Arthropathie): Chroni-
sche Gelenkerkrankung aufgrund von Gelenkblu-
tungen im Rahmen einer Hämophilie.

Chromosomen: Fadenförmige Gebilde im Zell-
kern der Zellen und Träger der Erbinformationen 
(Gene). Eine menschliche Zelle enthält in der Re-
gel 23 Chromosomenpaare.

Desmopressin (DDAVP): Ein synthetisch herge-
stelltes Medikament, das körpereigene Faktor-VIII- 
und von-Willebrand-Faktor-Reserven mobilisiert.

Deutsches Hämophilie-Register (DHR): Das 
DHR dient zur pseudonymisierten Erfassung al-
ler Hämophilie-Patienten und ist im Paul-Ehrlich-
Institut (PEI) in Langen angesiedelt.

DNA: Die DNA (Abkürzung für Desoxyribonuklein-
säure) ist ein langes Molekül, das in den Chromo-
somen enthalten ist. In der DNA ist die gesamte 
genetische Information des Menschen gespei-
chert bzw. kodiert.

EHL: Abkürzung für verlängerte Halbwertszeit 
(engl.: Extended Half-Life) 

Faktoräquivalenz: Gerinnungswirksamer Effekt 
einer Therapie, der einem bestimmten Faktor
spiegel entspricht, obwohl im Blut kein messbarer 
Gerinnungsfaktor nachweisbar ist.

Faktoraktivität: Maß für die funktionelle Wirksam-
keit eines Gerinnungsfaktors im Blut, ausgedrückt 
als prozentualer Anteil der normalen Gerinnungs-
leistung.

Faktorkonzentrat: Konzentrierte Anreicherung 
eines Gerinnungsfaktors in Pulverform, der zu-
vor aus Spenderblut oder durch gentechnische 
Methoden isoliert wurde und zur Anwendung 
aufgelöst wird. In einigen Konzentraten sind auch 
mehrere Faktoren enthalten. 

Faktorspiegel: Konzentration eines Gerinnungs-
faktors im Blut, angegeben als Prozent- oder Inter-
nationaler-Einheiten-Wert, die den funktionellen 
Aktivitätsgrad des Faktors widerspiegelt.

GdB: Abkürzung für Grad der Behinderung. Der 
Grad der Behinderung wird in Zehnerschritten bis 
maximal 100 angegeben. Ab einem GdB von 50 
gilt eine Person als schwerbehindert.

Gen: Ein Abschnitt der DNA, der Informationen für 
die Produktion von Proteinen enthält, z. B. für den 
Faktor VIII oder Faktor IX.

Gendiagnostikgesetz: Das Gendiagnostikgesetz 
trat 2010 in Kraft. Es soll genetische Untersuchun-
gen bei Menschen regeln.

GLOSSAR

Ihre Vorteile als DHG-Mitglied:

• �Sie erhalten regelmäßig unseren elektroni-
schen Newsletter sowie die zweimal jährlich 
erscheinenden Hämophilie-Blätter, in denen 
wir Sie über Aktuelles zum Thema Hämophilie 
informieren, über die Arbeit der DHG berichten 
und auf Veranstaltungen hinweisen.

• �Sie erhalten persönliche Einladungen zu den 
DHG-Veranstaltungen, die in Ihrer Region 
stattfinden.

• �Sie können sich bei Fragen und Problemen 
jederzeit an uns wenden. Unser Vorstand, 
unsere Vertrauensmitglieder, unser ärztlicher 
Beirat und die Mitarbeiter in der Geschäfts
stelle stehen Ihnen gerne mit Rat und Tat zur 
Seite.

Unterstützen auch Sie die Arbeit der DHG, 
indem Sie bei uns Mitglied werden!

Derzeit gibt es innerhalb der DHG 17 Regionen 
mit jeweils eigenen Vertrauensmitgliedern und 
Jugendvertretern. Sie sind Ansprechpartner vor 
Ort und organisieren regionale Veranstaltungen. 

Aktuelle Informationen erhalten die Mitglie-
der über die sozialen Medien (Instagram und 
LinkedIn), die DHG-Homepage (www.dhg.de), 
die zweimal jährlich erscheinende Mitglieder
zeitschrift „Hämophilie-Blätter“ sowie einen 
elektronischen Newsletter.

Außerdem können über die Geschäftsstelle 
zahlreiche Informationsbroschüren und Sonder-
drucke zu einzelnen Themengebieten bezogen 
werden.

Seit Jahren bemüht sich die DHG um eine HCV-
Entschädigungsregelung für Hämophile, die in 
den 70er- und 80er-Jahren durch verunreinigte 
Präparate mit dem Hepatitis C-Virus infiziert 
wurden.

Die DHG führt jedes Jahr mehrere Kinder- und 
Jugendfreizeiten durch. Auch für andere Ziel-
gruppen, etwa für Familien, Konduktorinnen oder 
ältere Hämophile, werden regelmäßig spezielle 
Veranstaltungen und Aktivitäten organisiert. 
Hierbei geht es nicht nur um Wissensvermitt-
lung. Unsere Angebote sind dazu da, sich mit 
anderen Betroffenen auszutauschen, sich ge-
genseitig zu stärken und in der Gemeinschaft zu 
erleben, nicht allein mit der Erkrankung zu sein. 
Einen Überblick über alle Termine finden Sie in 
unserem Terminkalender auf unserer Home-
page.

Die DHG lebt von ihren Mitgliedern. Nur wenn 
eine große Zahl von Hämophilie-Patienten in 
Deutschland hinter uns steht, können wir die 
Interessen der Hämophilen glaubwürdig und 
effektiv vertreten.
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Restaktivität: Der Begriff wird im Allgemeinen 
für die niedrige Aktivität eines Gerinnungsfaktors 
benutzt, die beim Hämophilen ohne Substitution 
noch zu messen ist.

SHL: Abkürzung für Standardhalbwertszeit (engl.: 
Standard Half-Life)

Substitution: Ersatz des fehlenden oder vermin-
derten Gerinnungsfaktors durch intravenöse In-
jektion des jeweiligen Faktorkonzentrates.

Synovia: Innenhaut, mit der die Gelenke ausge-
kleidet sind. Sie enthält Blutgefäße, die bei Schä-
digung oder Zerrung eines Gelenkes einreißen 
und eine Blutung in die Gelenkhöhle verursachen.

Talspiegel: Niedrigste Konzentration des Medika-
ments bzw. Gerinnungsfaktors im Körper; dies ist 
vor der nächsten Gabe der Fall. 

TFPI-Inhibitor: Medikament, das den „Tissue 
Factor Pathway Inhibitor“ (TFPI), einen natürli-
chen Gerinnungshemmer, blockiert und dadurch 
die Blutgerinnung stärkt.

Thrombin: Enzym, das bei der menschlichen Blut-
gerinnung eine entscheidende Rolle spielt. Es ent-
steht durch Spaltung aus seiner inaktiven Vorstu-
fe, dem Faktor II (Prothrombin). Unter anderem 
aktiviert Thrombin die Blutgerinnungsfaktoren V, 
VIII, XIII.

Thrombozyten: Auch „Blutplättchen“ genannt. Sie 
sind neben Erythrozyten und Leukozyten die dritte 
Zellart im Blut. Ihre Aufgabe ist es u. a., Wund-
flächen abzudecken und zur Blutstillung beizu-
tragen.

UHL: Abkürzung für extra lange Halbwertszeit 
(engl.: Ultralong Half-Life). Die entsprechenden 
Gerinnungsfaktoren werden mitunter auch als 
HSF (engl.: High Sustained Factor) bezeichnet.

Virusinaktivierungsverfahren: Methoden, die Vi-
ren so verändern, dass sie nicht mehr infektiös 
sind. Einsatzgebiet ist zum Beispiel die Herstel-
lung von Blutprodukten, um z. B. die Übertragung 
von HIV oder Hepatitis C zu verhindern.

Von-Willebrand-Faktor: Wichtiger Faktor der Blut-
stillung, der u. a. den Gerinnungsfaktor VIII bindet 
und so dessen vorzeitigen Abbau verhindert.

Von-Willebrand-Erkrankung: Ursprünglich nach 
beiden Erstforschern „von-Willebrand-Jürgens-
Syndrom“ genannt. Ein angeborenes oder erwor-
benes Blutungsleiden, bedingt durch Mangel oder 
Missbildungen des von-Willebrand-Faktors.

Zero Bleeds: Wörtlich: „Null Blutungen“. Gemeint 
ist Blutungsfreiheit, ein wesentlicher Bestandteil 
des Therapieziels bei Hämophilie.

Zielgelenk: Auch engl. „target joint“ genannt: ein 
Gelenk, das immer wieder und bevorzugt von Ein-
blutungen betroffen ist.

Für Planung und Konzeption, 
Bild- und Textbeiträge, Hinweise, 

Anmerkungen und Korrekturen 
danken wir besonders: 

Dr. Günter Auerswald
Björn Drebing

Dr. Anna Griesheimer
PD Dr. Björn Habermann
PD Dr. Katharina Holstein

Alf Kreienbring
Rainer Stähler

Dr. Cornelia Wermes

Gerinnungsfaktor: Faktoren sind bestimmte 
Eiweiße des Blutes, die für die Blutstillung erfor-
derlich sind.

Hämophilie: Bezeichnung des angeborenen 
Blutungsleidens infolge Faktor-VIII- oder Faktor-
IX-Mangels.

Hämostase: Blutgerinnung

Hemmkörper: Auch Inhibitoren genannt. Es han-
delt sich um körpereigene Eiweiße, sog. Antikör-
per, die der Patient gegen den zugeführten, d. h. 
ihm „fremden“ Gerinnungsfaktor, entwickelt (sog. 
Alloantikörper), in bestimmten Fällen auch gegen 
den körpereigenen Gerinnungsfaktor (sog. Auto-
antikörper). Die Hemmkörper binden die Aktivität 
des jeweiligen Faktors und verhindern so seine 
Wirksamkeit.

Hepatitis: Entzündung des Lebergewebes, z. B. 
infolge von Virusinfektionen.

HCV: Abkürzung für Hepatitis-C-Virus.

HIV: Abkürzung für Human Immunodeficiency 
Virus (Humanes Immunschwäche-Virus). Ein 
sog. Retrovirus, das vor allem bestimmte weiße 
Blutzellen zerstört, welche für die Immunabwehr 
zuständig sind. Dadurch wird das Immunsystem 
geschwächt und ist anfälliger für Infektionen.

Inhibitor: Allgemein ein Stoff, der biologische Re-
aktionen hemmt. Bei Hämophilie: neutralisierende 
Antikörper gegen den zugeführten Gerinnungs-
faktor.

Immuntoleranz-Therapie: Über einen gewissen 
Zeitraum wird regelmäßig in sehr hohen Dosen 
ein Faktorkonzentrat verabreicht. Ziel dabei ist es, 
das Immunsystem an das Vorhandensein des Ge-
rinnungsfaktors zu gewöhnen.

Konduktorin: Trägerin einer Genmutation der 
Hämophilie, ggf. von weiblicher Hämophilie be-
troffen.

Mikroblutungen: Sehr kleine, oft klinisch nicht 
unmittelbar erkennbare Blutungen, die sich wie-
derholt ereignen und langfristig zu Gewebe- oder 
Gelenkschäden beitragen können.

Mutation: Als Mutation bezeichnet man eine blei-
bende Veränderung der Erbsubstanz (Gene), z. B. 
des Faktor-VIII-, Faktor-IX- oder von-Willebrand-
Faktor-Gens, die zur Funktionseinschränkung des 
jeweiligen Faktors führt. Eine Mutation kann ver-
erbt werden, aber auch spontan auftreten.

PEI: Abkürzung für das Paul-Ehrlich-Institut in 
Langen.

Plasmatische Faktoren: Gerinnungsfaktoren, die 
aus menschlichem Blutplasma gewonnen wurden.

PPSB: Abkürzung für Prothrombinkomplex-Kon-
zentrat, das die vier Faktoren II, VII, IX und X enthält.

Prophylaxe: Medizinischer Begriff für Verhü-
tungsmaßnahmen. Die Prophylaxe, auch „vor-
beugende Dauerbehandlung“ genannt, ist eine 
Form der Hämophilie-Behandlung, bei der durch 
wiederholte Injektionen ein wirksamer Spiegel des 
betreffenden Faktors im Blut des Hämophilen er-
reicht und gehalten wird. Damit sollen vor allem 
Gelenkblutungen verhindert werden.

Rebalancing: Therapeutisches Konzept, bei dem 
nicht der fehlende Gerinnungsfaktor ersetzt wird, 
sondern andere Bestandteile des Gerinnungs-
systems verändert werden, um das Gerinnungs-
gleichgewicht wiederherzustellen.

Rekombinante Faktoren: Gerinnungsfaktoren,  
die gentechnisch mithilfe von menschlichen oder 
tierischen Zelllinien hergestellt werden.

Radiosynoviorthese: Etabliertes Verfahren zur 
Behandlung von wiederkehrenden Gelenkblutun-
gen bei Hämophilie. Dabei wird eine radioaktive 
Flüssigkeit in das betroffene Gelenk injiziert.
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