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11.03.2015 - In einer transnationalen klinischen Studie haben Düsseldorfer Wissenschaftler in Zusammenarbeit mit Ärzten aus
Österreich und Deutschland jetzt erstmals Prognosefaktoren ermittelt, die für die Heilungs- und Überlebensraten von Patienten
mit einer sog. Hemmkörper-Hämophilie maßgeblich sind. Die Ergebnisse wurden in dem renommierten amerikanischen
Fachjournal Blood (Ausgabe vom 13.02.2015) publiziert.

Die erworbene Hemmkörper-Hämophilie A ist eine seltene, plötzlich auftretende Erkrankung mit lebensbedrohlichen Blutungen. Die Sterblichkeitsrate ist
ungewöhnlich hoch und betrug bis vor Kurzem bis zu 40 Prozent. Ursache der Erkrankung ist, dass ein bis dato „gerinnungsgesunder“ Patient plötzlich
Abwehrstoffe (Hemmkörper) gegen einen Gerinnungsfaktor, vornehmlich den Faktor VIII, bildet. Die dadurch bedingte Blockade im Gerinnungssystem
kann schwerste innere und äußere Blutungen auslösen. Betroffene Patienten stellen also eine akute Notfallsituation dar. Die Behandlung konzentriert
sich auf Beherrschung der Blutungen, Wiederherstellung eines normalisierten Blutstillungssystems (Hämostase) und Elimination des Hemmkörpers.
Hierzu werden wirksame Medikamente, sog. Immunsuppressiva, eingesetzt, die die Bildung der Faktor VIII-blockierenden Autoantikörper unterdrücken.
Diese Therapie ist aber äußerst nebenwirkungsreich und daher riskant, insbesondere bei älteren Patienten, die am ehesten von einer Hemmkörper-
Hämophilie betroffen sind.

In der aktuellen Multicenter-Studie, an der sich 29 Hämophilie-Behandlungszentren beteiligten, wurde deshalb erstmals prospektiv untersucht, wie
intensiv die Immunsuppression sein muss, um eine möglichst dauerhafte Heilung (Remission) zu erreichen und ob sich Prognosefaktoren identifizieren
lassen, die eine Vorhersage zur kompletten oder partiellen Remission erlauben. Im Ergebnis ließ sich zeigen, dass Faktor VIII-Restaktivität und Höhe
des Hemmkörper-Spiegels bei Diagnosestellung die beiden maßgeblichen Stellgrößen für Verlauf (Überleben) und Heilungschancen (Remission) sind: je
höher die Faktor VIII-Restaktivität und je niedriger die Hemmkörper-Konzentration umso günstiger die Prognose. Aus diesen wegweisenden
Studienergebnissen leiten sich für die Zukunft Strategien zu einer bedarfsgerechten Therapieintensität ab, die dazu beitragen können, die Prognose
kritisch-kranker Patienten mit erworbener Hemmkörper-Hämophilie weiter zu verbessern
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