Hamophilie
Praventiv- oder prophylaktische Therapie auf regelmasiger Basis, um
Blutungen zu verhindern.
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1. Vorgang der Blutgerinnung
Gerinnungsfaktoren sind natirlich vorkommende Substanzen im Blut. In gesundem
Zustand existieren sie in einer inaktiven Form. Wenn eine Verletzung auftritt, kommt Blut
in Kontakt mit dem verletzten Gewebe, welches die Aktivierung eines ersten
Gerinnungsfaktors ausldst. Einmal aktiviert, aktiviert dieser Faktor einen anderen und die
anderen aktivieren dann das nachste und so weiter. Wir sprechen von einer
~Gerinnungskaskade “. Es gibt zehn Gerinnungsfaktoren , in der Regel durch eine
Reihefolge bezeichnet (zB FVIII / F8, FIX / F9, FXIII / F13 ...). Ein besonderen Faktor wird
von Willebrand Faktor genannt. Der vVWF ist ein Plasmaglykoprotein. Dieser Faktor tragt
und stabilisiert FVIII im Blut.

filet de fibrine

globules
rouges

caillot

plaguettes

Blutgerinnungsfaktor VIII (F8), auch Antihamophiles Globulin A, ist ein Glykoprotein und
ein Gerinnungsfaktor bei Wirbeltieren. Ein Mangel des Gerinnungsfaktors beim Menschen
fuhrt zur Hamophilie A (sog. Bluterkrankheit). Ursache ist immer eine Mutation im F8-Gen,
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das flir den Faktor VIII codiert. Eine intraventse Zufuhr dieses Blutgerinnungsfaktors ist
daher die einzige Therapie fiir Bluterkranke.

Auch Erhéhungen der Faktor VIII Aktivitat auf Werte Uber 150 % besitzen Krankheitswert
und fuhren zu erhéhter Thrombose-Gefahr.

2. Hamophilie
Jeder von uns erbt das genetische Material namens Desoxyribonukleinsaure (DNA) von
seinen Eltern. DNA besteht aus Segmenten von Genen und ist in Chromosomen
organisiert. Wir haben etwa 20 000 verschiedene Gene in 23 Paar Chromosomen
organisiert. Wir bekommen eines von jedem Chromosom von jedem unserer Eltern.
Unsere Gene beeinflussen die Art, wie wir aussehen, unsere Personlichkeiten und unsere
Gesundheit. Unser genetischer Code enthalt Rezepte zur Herstellung von Proteinen. Diese
Proteine helfen unseren Korpern, richtig zu arbeiten.

Wenn es eine Veranderung im genetischen Code gibt, kann dies die Fahigkeit des Korpers,
normal zu arbeiten, stéren. Diese Veranderungen im genetischen Code werden Mutationen
genannt.

Hamophilie tritt auf, wenn es eine Mutation in einem der Gene gibt, die die Produktion
eines Gerinnungsfaktors steuern. Mutationen im Gen, die flir Faktor 8 codieren,
verursachen Hamophilie A; Mutationen im Gen, die flir Faktor 9 codieren, verursachen
Hamophilie B. Diese Gerinnungsfaktoren werden von deiner Leber hergestellt. Allerdings
kdnnen es diese Mutationen der Leber schwer machen, ausreichende Mengen an
Gerinnungsfaktor zu produzieren, welcher der Kérper braucht. Durch diese Mutation kann
die Blutgerinnung nur sehr langsam ablaufen.

Aufgaben der Leber:

REIMIGEN DES BLUTS DURCH DAS
ABBALUEN UMD BESEMIGEM VOM
MEDIKAMENTEN UND GIFTEN,
WIE Z. B, ALKOHOL UND MIKOTIN
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ELUTUNGEN IV STOPPEM,
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ZUR VERDAUUNG UND ABSORPTION
VIOM MAHRUMNG UND VITAMINEN ENTFERMEN WO ABFALLPRODUKTEN
ERFQRDERLICH IST ALKS DEM KORPER

Phasen der Blutgerinnung:
1. Phase (Aktivierung): Prothrombin wird zu Thrombin (durch Faktor X und V mit Kalzium)

o2, Phase (Koagulation): Thrombin spaltet Fibrinogen zu Fibrin
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3. Phase (Retraktion): das Fibrinnetz wird durch den Faktor XIII unléslich und zieht sich
zusammen: Wundheilung
Organe des Gerinnungssystems:
eLeber: Synthese der Gerinnungsfaktoren I,II,V,VII, VIII, IX X, XI, XII, Protein C/S
eNieren: bei Erkrankungen:Verlust von ATP, Protein C, Thrombozytenfunktionsstérungen

Erkrankungen der Blutgerinnung:
eHamophilie
eHamorrhagische Diathese
e\Willebrand-Jiirgens-Syndrom
Symptome:
Das Blut hmaophiler Patienten gerinnt nicht oder nur verzdgert. Es kann zu spontanen
Blutungen kommen, die ohne sichtbare Wunden auftreten.

Die Symptome sind abhangig vom Schwergrad der Erkrankung. Schwerere Falle leiden
nach Verletzungen unter verlangerten und starkeren Blutungen. Darliber hinaus
kdnnen bei diesen Patienten auch Spontanblutungenauftreten, typisch sind z.B.
Hamatome, Gelenkeinblutungen und andere innere Blutungen. Leichtere Formen

treten nur bei gréBeren Traumen oder Operationen klinisch in Erscheinung.
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http://hemophilia.aboutkidshealth.ca/en/basics/Pages/what-happens-during-bleed.aspx

Wenn Blutungen in einem Gelenk oft geschehen, kann es zu Anderungen in der Form des
Gelenks flihren und die Funktion des Gelenks beeintrachtigen.
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Was passiert bei einer Blutung im Muskelgewebe?

=
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Pressure an blood
vessels and nerves
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teens.aboutkidshealth.ca/sites/hemophilia/en/basics/Pages/what-happens-during-

bleed.aspx

Joint Bleeding and Progression of
Joint Damage

= More than 90% of bleeding episodes in patients with severe
hemophilia occur in the joints

Recurrent bleeding into the same joint may eventually cause:

- Hypertrophic synovitis

- Progressive cartilage degradation

- Hemophilic arthropathy

- Significant impairment of jeint function

Hemarthoses —* Synovitis —* Hemophilic Arthropathy

Photos courtesy of Legnard Valenting, MD; Rush University Medical Center, Chicage, lllingis.
Pergantou H, et al. Haemophilia, 2008;12:241-247 11
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3. Pravention / Prophylaxe

Schaden an Gelenken, Muskeln oder anderen Korperteilen, die sich aus Verzbgerungen bei
der Blutgerinnung ergeben kdénnen durch Yoga vorsorglich gemildert werden.

e Kraftigung der Muskeln und Stabilisieren der Bander rund um die Gelenke.
e Stabilisierung des Herz-Kreislauf-Systems
e Regulierung des Haut- und Muskeltonus.
e Geschmeidigkeit der Synovialfliissigkeit (Gelenkfllissigkeit) verbessern.
e Korperballance und Bewegungssinn schulen.
e Mentale Starke trainieren. u.a.

~nN N
.

1. Ankommen
Anfangs- Shavasana
entspann

ung
2. Erwar- Aufwarmibungen, ggf. mit
mung dem Stuhl.

Pawan-Mukta-Asana-Serie,
Mudra Yoga,

§ ;
—| Intonation.
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3. o i
Atempra-
Xis f

Pranayama

4. Sanfte Yoga-Praxis:
Hauptteil Yin Yoga, Flow-Yoga, Hatha-
Yoga, Tao Yoga.
"hands on" Anleitung fiir die
Tonusregulation und
allgemeines Wohlgefihl.
5. End- HHHHHHH Abschluss:
entspan- LT il Meditation, Mantra Gesang,
nung || Purna Vidya

Weitere Ubungen als Skript gibt es entsprechend der jeweiligen Kérperanatomie und
Physiologie in Absprache mit dem behandelnden Arzt.
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4. Wissenschaftliche Untersuchungen zum Thema:

Das National Center for Complementary and Integrative Health (NCCIH) der USA empfiehlt
u.a. Yoga

https://nccih.nih.gov/health/yoga
http://www.mdmag.com/journals/hemophilia-reports/2015/september2015/yoga-may-
improve-quality-of-life-for-hemophilia-patients

Yoga kann die Lebensqualitat fiir Hamophilie-Patienten verbessern

Yoga kann die Lebensqualitat von hamophilen Kindern und Jugendlichen verbessern, ohne
das Verletzungsrisiko zu erhéhen, je nach Befund.
(Verodffentlicht im International Journal of Community Based Nursing und Hebammen.)

Forscher der Shiraz University of Medical Sciences im Iran beobachteten 27 hemophile
Jungen im Alter zwischen 8 und 16 Jahren
(16 Jungen im Alter von 8-12 Jahren und 11 im Alter von 13-16 Jahren), um die
Auswirkungen von Yoga auf die Lebensqualitat bei Kindern und
Jugendliche mit Hamophilie zu untersuchen. 4 Patienten hatten Hamophilie B, der Rest
Hamophilie A.

Die Forscher schrieben, dass die Hamophilie oft die Lebensqualitat junger Menschen
beeintrachtigen kann undvertraten die Hypothese, dass Yoga
helfen wiirde. Die Jungen wurden in 2 Gruppen aufgeteilt, nachdem sie nach Anzahl der
Blutungen, Abwesenheiten von der Schule und Besonderheiten durch die Klinik bewertet
wurden. Demographische Daten aus den Patientenaufzeichnungen des Hamophilie-
Zentrum wurden hinzugezogen. Die Ermittler nutzten die Hemo-Qo Fragebogen zur
Beurteilung der Lebensqualitat der Jungen.

Die Yoga-Intervention wurde fir 14 Wochen durchgeflihrt: 8 Wochen Kursbesuch,
bestehend aus 1 Stunde pro Tag an2 Tage pro Woche; und 6 Wochen Heimtraining mit
einer speziellen DVD. Die Kurse leitete ein Yogalehrer an, der flr die hamophilen
Teilnehmer in der Klinik und in Sportmedizin ausgebildet wurde
Spezialisten arbeiteten zusammen, um spezialisierte Yoga-Posen zu kreieren.

Die Ermittler waren in allen Yogakursen anwesend, um sicherzustellen, dass das Verfahren
befolgt wurde. Die Kurse beinhalteten Aufwarmpraktiken, Kérperhaltungen (Asana),
Atemiibungen (Pranayama) und Entspannung.

Die Daten wurden in 3 Etappen - am Ende der Woche 8 und am Ende der Woche 14 - mit
der SPSS statistical analysis software gesammelt. Keiner der Kinder berichtete Uiber
irgendwelche
nachteilige Auswirkungen durch das Programm. Die Patienten zeigten Verbesserungen der
Lebensqualitat von vor der Intervention gegenliber dem Ende der beiden Wochenzyklen
8 und 14.
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Es gab auch eine Verringerung der durchschnittlichen Anzahl von Blutungsereignissen.

Link zum Artikel:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4441353/

The Effect of Yoga on the Quality of Life in the Children and Adolescents with Haemophilia

Noushin Beheshtipoor, Msc,1 Shahapar Bagheri, Msc,1 Fatemeh Hashemi, Msc,1 Najaf
Zare, PhD,2 and Mehran Karimi, MD3 / April 2015
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