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Willkommen beim Netzwerk vWS

Liebe Leserin, lieber Leser,

schatzungsweise 800.000 Menschen sind in Deutschland vom von-Willebrand-
Syndrom betroffen - doch viele von ihnen wissen gar nicht um ihre Erkran-
kung. Ein hohes Risiko - denn in Extremsituationen konnen ernsthafte
Gefahren drohen. Mit dem Ziel, Sie als Betroffene durch frihzeitiges Erkennen
der Erkrankung zu schiitzen, haben wir das Netzwerk vWS, eine Initiative
zur Friherkennung des von-Willebrand-Syndroms ins Leben gerufen.

Wir, das sind Patientenorganisationen, Fachgesellschaften, arztliche
Berufsverbande und CSL Behring als pharmazeutisches Unternehmen.
Es ist uns ein wichtiges Anliegen, umfangreich tber die Erkrankung aufzu-
klaren, kompetentes Wissen zu vermitteln und mogliche Angste zu nehmen.

Einen ersten Schritt dazu halten Sie in den Handen - diese Broschiire!
Hier haben wir fir Sie wichtige Informationen rund um das Thema
von-Willebrand-Syndrom zusammengestellt - vom Erkennen der Erkran-
kung bis hin zu den unterschiedlichen Behandlungsmaglichkeiten.

Wir wiinschen Ihnen eine interessante Lektlre.

Es grif3t Sie herzlich
das Netzwerk vWS



Was ist das von-Willebrand-Syndrom?

PS Das von-Willebrand-Syndrom (vWS] ist die haufigste angeborene Gerinnungs-
storung in unserer Bevolkerung. Nach Schatzung von Experten konnen bis
zu 800.000 Menschen in Deutschland von dieser Erkrankung betroffen sein.
Das VWS kann bei Frauen und Mannern gleichermafien auftreten.

Verursacht wird die Erkrankung durch eine zu geringe Konzentration, fehler-
hafte Ausbildung oder sogar das vollstandige Fehlen des von-Willebrand-
Faktors (VWF) - eines fiir die Blutstillung wichtigen Eiweif3es.

Bei einer Verletzung fungiert der Faktor wie eine Bricke. Er lagert Blut-
plattchen an die verletzte GefaBwand und an andere Blutplattchen an. Dadurch
wird der erste Schritt zur Blutstillung eingeleitet. Fur das dauerhafte Schlieflen
der Wunde sind weitere Schritte innerhalb der Blutgerinnungskaskade ent-
scheidend. Auch hier ist der von-Willebrand-Faktor beteiligt. Er dient dabei
gleichzeitig als Trager- und Schutzeiweif3 fir den Gerinnungsfaktor VIII. Ist die
Konzentration an vVWF zu gering oder seine Funktion gestort, so kann die Blut-
stillung nicht ausreichend oder nur verlangsamt erfolgen (siehe Abbildung unten).

m vWF = von-Willebrand-Faktor
Vil (Gerinnungs-) Faktor VIl

£ Thrombozyt

‘ Erythrozyt

vWEF

vWEF

vWEF

Die Typen des von-Willebrand-Syndroms

Beim von-Willebrand-Syndrom unterscheidet man drei Typen:

Typ 1: Leichter quantitativer Mangel.
Die Konzentration des von-Willebrand-Faktors im Blut ist geringer als bei
gesunden Menschen.

Typ 2: Qualitativer Defekt.

Der von-Willebrand-Faktor ist in seiner Struktur und Funktion gestort.
Der Typ 2 des vWS wird noch einmal in 4 verschiedene Subtypen

(Typ 2a, Typ 2b, Typ 2M und Typ 2N} untergliedert.

Typ 3: Schwerer quantitativer Mangel.
Der von-Willebrand-Faktor ist nicht im Blut vorhanden. Bei Typ 3 handelt es
sich um die schwerste Form der Erkrankung.

» Mehr als 70% aller Patienten leiden an den leichteren Formen
der Erkrankung.

Ist das VWS vererbbar?

Ja. Ist ein Elternteil von einer leichten Form betroffen, so sind die
Kinder mit einer Wahrscheinlichkeit von 50 % ebenfalls betroffen

(sog. autosomal-dominater Erbgang). Die schweren Formen werden
durch einen autosomal-rezessiven Erbgang vererbt, das heif3t Vater
und Mutter missen das defekte Gen haben. Die Familien-Geschichte
(Anamnese] sollte deshalb bei der Diagnosestellung bericksichtigt
werden. In seltenen Fallen kann eine Erkrankung auch neu, durch eine
zufallige Veranderung der Erbinformation, in vorher nicht betroffenen
Familien, auftreten.




Die Symptome des von-Willebrand-Syndrom

Das von-Willebrand-Syndrom zeichnet sich durch einige Warnsignale aus, die
Sie im Alltag gut an sich selbst oder Ihren Angehorigen beobachten konnen.

> Haufiges Nasenbluten

>» Zahnfleischbluten
oder andere Schleim-
hautblutungen

» Nachblutung nach
Zahnbehandlungen,
Operationen oder
einer Entbindung

>» Neigung zu blauen
Flecken (auch an
ungewohnlichen
Stellen)

> Bei Frauen:
besonders starke
und/oder lange
Regelblutung

Ist lhnen die eine oder andere Situation bekannt?
(Die Reihenfolge der Symptome spiegelt die Haufigkeit wider.)

Haufiges Nasenbluten

Kommt es bei Ihnen unabhangig von auf3eren Reizen, wie z. B. Schnauzen,
haufiger zu Nasenbluten? Dauert dieses langer als einige Minuten an? Sind
beide Nasenlocher betroffen? Tritt das Nasenbluten tUber das ganze Jahr
(auch auBerhalb der Pollensaison/Heizperiode) auf?

Neigung zu blauen Flecken

Bilden sich bei Ihnen schnell und leicht blaue Flecken, auch wenn Sie sich
nur leicht gesto3en haben? Treten diese auch an ungewdhnlichen Stellen
(also nicht nur an Beinen/Armen) und ohne ersichtlichen Grund auf? Traten
bei Ihnen nach Impfungen blaue Flecken an der Impfstelle auf?

Bei Madchen/Frauen: besonders starke und/oder lange Regelblutung
Dauert Ihre Regelblutung langer als 5 Tage an? Ist die Regelblutung beson-
ders stark ausgepragt, so dass Sie Schwierigkeiten haben, mit normaler
Monatshygiene (mehr als 6 Tampons/Binden pro Tag) auszukommen?

Nachbluten nach Zahnbehandlungen, Operationen oder einer Entbindung
Dauern Blutungen nach einem kleineren Eingriff, z. B. beim Zahnarzt, lange
an? Ist die Blutungsstillung nach Operationen je ein Problem gewesen?

Kam es bereits zu verstarkten Nachblutungen nach Operationen? Traten
z.B. nach einer Entbindung verstarkte Blutungen auf (z.T. auch erst mehrere
Tage nach der Geburt)?

Zahnfleischblutungen oder andere Schleimhautblutungen
Kommt es bei lhnen nach dem Zahneputzen ofters zu Zahnfleischbluten
oder treten bei lhnen zusatzlichen Blutungen der Mundschleimhaut auf?

>» Wenn eines oder mehrere dieser Kriterien auch auf Sie zutreffen,
sollten Sie mit lhrem Arzt iiber Ihren Verdacht sprechen!



Die Dlag nose des von-Willebra nd-Synd roms Sie haben den Verdacht, an einem von-Willebrand-Syndrom zu leiden?
Machen Sie hier den Selbsttest.

( N\

ja nein

1. Kommt es ohne andere Ursachen, wie Schnupfen, trockene D D
Luft oder starkes Schnauzen vermehrt zu Nasenbluten?

Nur wer richtig diagnostiziert ist, kann auch angemessen behandelt wer-
den. Aus diesem Grund ist die richtige und frihzeitige Diagnose eines von-
Willebrand-Syndroms extrem wichtig. Leider sind heute noch langst nicht
alle Menschen mit einem vWS diagnostiziert.

2. Treten mehr als 1-2 mal pro Woche blaue Flecken oder D D
Wichtiger Bestandteil einer ersten, orientierenden Diagnostik ist die Eigen- kleine, punktformige Blutungen auf?
und Familienanamnese, d. h. ein Gesprach mit lhrem Arzt tber die Vorge- 3. Kommt es vermehrt zu Zahnfleischbluten? D D
schichte der eigenen Blutungsereignisse und die lhrer Familienmitglieder. L . . ,

4. Treten ungewohnlich lange (langer als fiinf Minuten) bzw. D D

Haufig nimmt |hr Arzt dabei einen standardisierten Fragebogen zu Hilfe.
Auch Hilfsmittel wie z. B. ein Blaue-Flecken-Kalender oder ein Menstrua-

tionsstarkenkalender konnen die Diagnosestellung unterstutzen. 5. Gab es in der Vergangenheit ungewohnlich lange Blutungen D D
wahrend oder nach Operationen (z. B. Mandeloperation,

Blinddarmoperation) oder beim Ziehen von Zéhnen?

verstarkte Blutungen nach Schnitt- oder Schirfwunden auf?

Bei den ersten Untersuchungen werden lhr Blutbild und lhre Blutgruppe ge-

nau unter die Lupe genommen, bevor sich spezifischere Blutuntersuchungen 6. Heilen Wunden schlecht ab? D D
apschheﬁep. Bei einem Verdacht guf ein vorlT—Wlllebrand—-Sy-m.:irom sollten Sie 7. Treten die oben genannten Symptome auch bei anderen D D
sich unbedingt an ein auf Blutgerinnungsstorungen spezialisiertes Zentrum Mitgliedern Ihrer Familie auf?

uberweisen lassen. Mittels verschiedener Laboruntersuchungen kann dort

eindeutig festgestellt werden, ob bei Ihnen tatsachlich ein von-Willebrand- Fiir Frauen

Syndrom vorliegt und wenn ja, welcher Typ. 8. Dauert Ihre Regelblutung langer als fiinf Tage und/oder ver- D D

brauchen Sie mehr als sechs Tampons oder Binden pro Tag?

9. Kam es bei oder nach der Geburt Ihres Kindes bei lhnen zu D D
verstarkten Blutungen?

I R e e ) Q | |

Per Mausklick zum Zentrum

Ein Behandlungszentrum in lhrer
Nahe finden Sie Uber die Arzt-
Suche auf unserer Internetseite
www.netzwerk-von-willebrand.de

1-9x Ja
Es besteht die Mdglichkeit, dass Sie an einer Blutge-
rinnungsstorung leiden. Die Wahrscheinlichkeit ist umso
héher, je 6fter Sie ..Ja” angekreuzt haben. Bitte kontaktie-
ren Sie lhren Arzt, der eine weiterfiihrende Diagnostik ein-
leiten oder Sie an ein spezialisiertes Gerinnungszentrum
Uberweisen kann.

OxJa
Bei lhnen liegt keine Blut-
gerinnungsstorung vor.




10

Die Therapie des von-Willebrand-Syndroms

Je nach Schweregrad, Typ des von-Willebrand-Syndroms und Blutungsrisiko
stehen lhnen und Ihrem Arzt unterschiedliche Behandlungsmaoglichkeiten
zur Verfiigung.

Patienten mit Typ 1 der Erkrankung bendtigen nur selten eine Dauerbe-
handlung. Im Blutungsfall oder zur Vorbeugung einer Blutung (z.B. vor einer
Operation) wird versucht, die Freisetzung des kérpereigenen von-Wille-
brand-Faktors mithilfe von Desmopressin (einer hormon&hnlichen Substanz)
zu erhohen. Wegen der teilweise starken Nebenwirkungen darf Desmo-
pressin nicht bei Kindern unter 4 Jahren angewandt werden. Zudem wirkt
Desmopressin bei bis zu 40% der Patienten nicht oder nur ungentgend.
Daher muss die Erhohung des von-Willebrand-Faktors im Blut nach Gabe
der Substanz vorab unbedingt getestet werden. Erfolgt die Freisetzung des
von-Willebrand-Faktors gar nicht oder nicht ausreichend, verabreicht der
Arzt ein Konzentrat, das den von-Willebrand-Faktor in ausreichender Menge
und Qualitat enthalt.

Ist der von-Willebrand-Faktor fehlerhaft ausgebildet (verschiedene Varian-
ten des Typ 2] oder fehlt er vollig (Typ 3), erhalten die Patienten ebenfalls
ein Praparat mit einer hohen, standardisierten Konzentration an von-
Willebrand-Faktor sowie dem Blutgerinnungsfaktor VIII. Bei Patienten mit
schwerem vWS und einer starken Blutungsneigung kann das Konzentrat
auch als Dauertherapie eingesetzt werden. Dauertherapie bedeutet, dass
der Faktor regelmafig 1- bis 3-mal pro Woche gespritzt wird. Aber keine
Angst: Man kann sogar lernen, sich dieses Konzentrat selbst zu Hause als
Injektion zu spritzen.

Zur unterstltzenden Therapie des VWS hat sich die zusatzliche Gabe von

Tranexamsaure bewahrt. Tranexamsaure hemmt die korpereigene Auflo-

sung von Blutgerinnseln (Fibrinolyse) und kann als Infusion, Tablette oder
Gel angewendet werden.

Bei Frauen, die an einem von-Willebrand-Syndrom leiden und mit einer sehr
starken oder lang anhaltenden Regelblutung zu kampfen haben, kann das
Einnehmen der Antibabypille oder das Einsetzen einer Hormonspirale eine
Veranderung der Gebarmutterschleimhaut bewirken und damit zu einer
Abschwachung der Symptome fihren.
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VorsichtsmafBnahmen

Bei Zahnarztbehandlungen

Ihr nachster Zahnarztbesuch steht an? Bei Wurzel- und Zahnfleischbehand-
lungen, Zahnsteinentfernung oder beim Spritzen eines lokalen Betaubungs-
mittels im Mundraum ist Vorsicht geboten. Ziehen Sie deshalb vorher immer
einen Gerinnungsspezialisten zu Rate. Bitten Sie diesen, zusammen mit dem
behandelnden Zahnarzt einen Therapieplan mit den notwendigen blutungs-
hemmenden Medikamenten im Vorfeld zu erstellen.

Vor Operationen

Operative Eingriffe konnen auch bei vVWS-Patienten mit einer gewissen Vor-
behandlung problemlos durchgefiihrt werden. Informieren Sie lhren behan-
delnden Arzt deshalb rechtzeitig und veranlassen Sie ein Gesprach zwischen
Ihrem Gerinnungsexperten und dem behandelnden Arzt. Ziehen Sie zudem
einen Aufenthalt im Krankenhaus einer ambulanten Operation vor. Dies ge-
wahrleistet eine bessere arztliche Kontrolle und ein rasches Eingreifen z. B.
bei Nachblutungen.

Diese wichtigen Punkte haben wir fir Sie in einer ,,Checkliste vor operativen
Eingriffen” zusammengetragen, die Sie auf Seite 15 finden kdnnen.

» Notfallausweis

» Es istimmer sinnvoll, dass Sie
Achtung! Attention! Danger of Bleeding! . ..
Blutungsgeﬁihrdeter Patient |hl'en NOtfau.-AUSWGIS bel SICh
tragen. Sie haben noch keinen?
Bestellen Sie diesen iiber die
Art der Gerinnungsstdrung: fiatzyerk s Internetseite des Netzwerks vWS:
Von-Willebrand-Syndrom —— ;
www.netzwerk-von-willebrand.de

vWS und Sport - geht das?

Die meisten Sportarten bergen ein gewisses Verletzungsrisiko. Als VWS-
Patienten mussen Sie deshalb aber nicht auf sportliche Betatigung verzichten.
Denn eine bessere Beweglichkeit und Ausdauer sowie ein erhohtes Balance-
vermogen senken das Verletzungsrisiko im Alltag. In jedem Fall ist es

aber sinnvoll, Thren Korper in Abhangigkeit von der Sportart durch Helm,
Schienbein-, Ellenbogen- oder Knieschoner vor Verletzungen zu schiitzen.
Informieren Sie zudem Trainer, Sportlehrer oder Sport-Kollegen uber Ihre
Erkrankung, damit diese im (Blutungs-) Notfall wissen, was zu tun ist.

Was tun im Notfall?

* Notfallausweis zeigen bzw. Angehorige informieren, wo der Notfallaus-
weis zu finden ist

e Notarzt Gber das von-Willebrand-Syndrom informieren, Behandlungs-
zentrum anrufen

e Medikament bereithalten (Desmopressin oder Faktorkonzentrat)
e Bei blutenden Wunden Druckverband anlegen

e PECH-Regel bei Muskel- und Gelenkverletzungen beachten:
Pause (ruhig lagern), Eis (kiihlen), Compression (Druckverband anlegen),
Hochlagern des verletzten Korperteils
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Das Netzwerk vWS online

Die Internet-Plattform www.netzwerk-von-willebrand.de bietet sowohl
Betroffenen, Angehérigen und Interessierten sowie Arzten umfangreiche
Informationen zur Erkrankung des von-Willebrand-Syndroms.

e FEine deutschlandweite Suche fiir Gerinnungszentren und Gerinnungs-
ambulanzen

e Informationen zu Symptomen, Diagnose und Therapie des VWS

e Diverse Servicematerialien zur Einschatzung Ihres Blutungsrisikos

e Einen einfachen online vWS-Selbsttest

* Geschichten von Betroffenen fiir Betroffene

e Videomaterial mit Gerinnungsexperten und Betroffenen-Geschichten

Sie mochten sich selbst ein Bild von unserer
Internet-Plattform machen?

Besuchen Sie uns auf
www.netzwerk-von-willebrand.de.
Oder scannen Sie den QR-Code
ein, dann werden Sie direkt auf
die Website weitergeleitet.

Checkliste vor operativen Eingriffen

Was sollten Sie vor einer operativen Behandlung unbedingt
beachten?

v

v

v

v

Nehmen Sie nach Maglichkeit keine Blut verdiinnenden
Medikamente ein (z.B. Acetylsalicylsaure (ASS)).

Sie sollten vor dem Eingriff in guter korperlicher Verfassung
sein (kein Fieber, keine Infektionen).

Weisen Sie alle beteiligten Arzte auf die Erkrankung hin und
zeigen Sie lhren Notfallausweis vor.

Halten Sie vor dem chirurgischen oder zahnarztlichen Ein-
griff ausfihrlich Ricksprache mit lhrem Gerinnungsexper-
ten. Lassen Sie einen Behandlungsplan erstellen. Bespre-

chen Sie die Therapiemdglichkeiten ausfihrlich mit Ihrem

behandelnden Arzt.

Regen Sie ein Gesprach zwischen dem Gerinnungsexperten
und dem Arzt an, am besten gemeinsam mit Ihnen.

Lassen Sie den Eingriff nach Moglichkeit stationar in einer
Klinik, die mit einem Spezialzentrum fir Gerinnungserkran-
kungen zusammenarbeitet, durchfiihren.

15
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Nutzliche Adressen und Kontaktmaoglichkeiten

Deutsche Hamophiliegesellschaft e.V. (DHG)

Neumann-Reichardt-Strafle 34

22041 Hamburg

Tel.: 040 6722970
www.deutsche-haemophiliegesellschaft.de

Interessengemeinschaft Hamophiler e.V.
(IGH)

Bundesgeschaftsstelle

Wilhelmstrafle 2

53604 Bad Honnef

Tel: 02224 9805988

www.igh.info

Bundesverband der implantologisch tati-
gen Zahnirzte in Europa e.V. (BDIZ/EDI)
An der Esche 2

53111 Bonn

Tel.: 0228 9359-244

www.bdizedi.org

Berufsverband der Frauenérzte e.V. (BVF)
Arnulfstrafe 58

80335 Miinchen

Tel.: 089 244466-0

www.bvf.de

Weitere Informationen finden Sie auch unter

www.netzwerk-von-willebrand.de

Bﬁﬁﬁg

@ Berufsverband der Fravendrzte eV.

Berufsverband der Deutschen
Hamostaseologen e.V. (BDDH)
Strimpellstrasse 40

04289 Leipzig

Tel.: 0341 6565745
www.bddh.org

Gesellschaft fir Thrombose-und
Hiamostase-Forschung e.V. (GTH)
Max-Lebsche-Platz 32

81377 Miinchen

Tel.: 089 82088658
www.gth-online.org

CSL Behring GmbH
Philipp-Reis-Strafle 2
65795 Hattersheim
Tel.: 069 305-84437
www.cslbehring.de

Biotherapies for Life™

CSL Behring

318966



