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Communication

Age-related FVIII consumption in
patients with severe haemophilia A

R. Klamroth fiir das Kompetenznetzwerk Hamorrhagische Diathese Ost*
Klinik fiir Innere Medizin Angiologie und Hamostaseologie / Hamophiliezentrum, Vivantes-Klinikum im Friedrichshain,

Berlin

Die schweren himorrhagischen Diathesen
(Hamophilie A, B und von-Willebrand-Syn-
drom) stellen fiir Diagnostik und Therapie
hohe Anforderungen an die betreuenden
Einrichtungen. Aufgrund ihrer niedrigen In-
zidenz ist die enge Zusammenarbeit aller Hi-
mophilie-Therapeuten zur Optimierung der
Therapiestrategien wiinschenswert. Mit die-
sem Ziel wurde das KHDO (Kompetenznetz-
werk Himorrhagische Diathese Ost) gegriin-
det. Von 37 Einrichtungen, in denen Hamo-
philie-Patienten in Ostdeutschland betreut
werden, sind zurzeit 29 am KHDO beteiligt.
Im Jahr 2005 wurden erstmals epidemiologi-
sche Daten zur Himophilie erfasst (P> Tab. 1)

Methodik, Ergebnisse

In dieser Untersuchung des KHDO wurden
neben epidemiologischen Daten Angaben
zum Faktor-VIII-Verbrauch der Patienten
mit schwerer Himophilie A im Jahr 2007 in
10-Jahres-Alterskohorten ausgewertet.
Insgesamt konnten Verbrauchsdaten des
Jahres 2007 von 265 Patienten mit schwerer
Héamophilie A ohne nachweisbare Hemm-
korper ausgewertet werden. 85% der Patien-
ten in der Gruppe 0 bis 19 Jahre (n = 70) er-
hielten eine Prophylaxe, aber auch bei Er-
wachsenen (>20 Jahre) war in 65% der Fille
eine intermittierende bzw. langfristige Se-
kundirprophylaxe die Therapie der Wahl
(»>Abb. 1a). Prophylaxe wurde dabei defi-
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Abb. 1 Patienten mit schwerer Hamophilie A im Jahr 2007

a) prophylaktische Faktor-VIlI-Substitution

b) altersabhangiger mittlerer Faktor-VIlI-Verbrauch

c) altersabhangiger Anteil rekombinanter bzw. plasmatischer Faktor-VIlI-Konzentrate
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niert als regelmaflige Faktor-VIII-Gabe min-
destens einmal pro Woche unabhingig von
einem Blutungsereignis. Bei den Erwachse-
nen mit schwerer Himophilie A zeigte sich
ein jihrlicher Faktor-VIII-Verbrauch von im
Mittel 155231 IE. Uber die 10-Jahreskohor-
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ten lief sich kein Trend zu einem geringeren
Substitutionsbedarf im Alter erkennen
(»Abb. 1b). Die Wahl des Faktor-VIII-Kon-
zentrats im Kindesalter zeigte eine Préferenz
des plasmatisch gewonnenen Faktors VIII
(P-Abb. 1c¢).

Tab. 1 Patienten mit Hamophilie A und B im
Jahr 2005

Hamophilie  schwer mittel leicht
A (Kinder) 81 29 60

B (Kinder) 20 3 8

A (Erwachsene) 246 96 158

B (Erwachsene) 51 30 46
Summe 398 158 272

Schlussfolgerung

Die prisentierten Daten geben einen An-
haltspunkt iiber die Faktor-VIII-Substitution
bei Patienten mit schwerer Hidmophilie A
nach Altersgruppen im Osten Deutschlands.
Im Gegensatz zu Daten aus Grofibritannien
(UKHCDO), die einen Abfall des durch-
schnittlichen jahrlichen Faktor-VIII-Ver-
brauchs mit dem Lebensalter zeigen, ist der
Verbrauch in den 10-Jahreskohorten unserer
Population ab dem 20. Lebensjahr tiber alle
Altersgruppen vergleichbar. Ursache konnte
der hohe Anteil von Patienten mit Sekundir-
prophylaxe bei ausgeprigter hamophiler Ar-
thropathie im Osten Deutschlands sein.
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