Patientenbroschiire

von Willebrand Syndrom

Das von Willebrand Syndrom betrifft

ca. 1% der Bevolkerung und ist somit die
haufigste von liber zehn Formen einer
angeborenen Blutgerinnungsstorung.
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Vorwort

Liebe Leserinnen und Leser

Das von Willebrand Syndrom ist eine der haufigsten
Gerinnungsstorungen. Trotzdem wird es oft zu spét erkannt.
Diese Broschiire erklart auf einfache Weise was das

von Willebrand Syndrom ist. Sie beinhaltet praktische Tipps
fir den Alltag und weitere Adressen fiir Betroffene.

Wenn Sie noch keine Diagnose haben, sich jedoch beim Lesen
angesprochen fiihlen, empfehlen wir Ihnen das Gesprach mit dem
Hausarzt zu suchen. Es ist wichtig abzuklaren, ob Sie an einer
Gerinnungsstorung leiden oder nicht. Eine korrekte Diagnose hilft
Blutungen vorzubeugen und ermdglicht eine optimale Behandlung.

Wir wiinschen lhnen eine gute Lektire und allenfalls Mut
eine Gerinnungsabklarung zu wagen.

Manuela Albisetti Elsbeth Miiller-Ké&gi




Was ist das
von Willebrand Syndrom?

Der von Willebrand Faktor (abgekiirzt vWF) ist ein wichtiger Bestandteil
im Blut. Wenn der vWF nicht mehr richtig funktioniert oder nur noch

in kleinen Mengen vorhanden ist, spricht man von einer Erkrankung
namens von Willebrand Syndrom (abgekiirzt vW-Syndrom oder vWS).

Das vW-Syndrom ist eine Blutgerinnungsstorung. Das bedeutet, dass es
bei den Betroffenen langer dauert, bis eine Wunde aufhort zu bluten.

Es gibt unterschiedliche Schweregrade der Krankheit. Diese kdnnen bei
jedem Betroffenen unterschiedlich stark ausgepragt sein. Mediziner
unterscheiden zwischen drei Typen des vW-Syndroms (Typ1, 2 und 3).
Die genaue Typbestimmung geschieht durch Laboruntersuchungen.
Sie ist wichtig fiir die Wahl der passenden Behandlung.

Wer kann am
von Willebrand Syndrom
erkranken?

Das vW-Syndrom tritt bei beiden Geschlechtern auf. Es betrifft somit
Jungen und Madchen, Mannern und Frauen.

Wie erkrankt man am
von Willebrand Syndrom?

Bei dem vW-Syndrom handelt es sich um eine angeborene Erkrankung,
die von Eltern an die Kinder vererbt wird. Wenn ein Elternteil das
vW-Syndrom hat, gibt es eine 50 % Wahrscheinlichkeit, dass das Kind
ebenfalls am vW-Syndrom leiden wird.



Schwere Formen des vW-Syndrom (Typ 3) treten in seltenen Féllen
bei Kindern auf, bei denen beide Elternteile vom vW-Syndrom
betroffen sind.

Die Vererbung des
von Willebrand Syndroms

Man bekommt von Vater und Mutter je eine Kopie vererbt.

Die Person verfiigt iber: zwei intakte Kopien
@ -cine intakte und eine fehlerhafte Kopie
@ <zwei fehlerhafte Kopien
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Die fehlerhafte Kopie des Bauplans fiir den von Willebrand Faktor wird
mit 50%-iger Wahrscheinlichkeit an die Nachkommen vererbt.

BY 1 BO-




Woran kann man selbst
das von Willebrand Syndrom
erkennen?

Je nach Typ des vW-Syndroms sind die Merkmale der Erkrankung sehr
unterschiedlich. Die meisten Betroffenen haben im Alltag nur geringe
Beschwerden.

Folgende Anzeichen kdnnen auf ein vVW-Syndrom hindeuten:

Héaufige «blaue Flecken» aus @ Langes Bluten bei kleinen
9
alltdglichen Zusammenstdssen » Verletzungen oder Schnitten

Haufiges, langanhaltendes und
4 intensives Nasenbluten W Héaufiges Zahnfleischbluten
Bei Frauen/Mé&dchen kann
Vorkommende auch eine liberméassige
m Blutgerinnungsstoérungen CW: Menstruationsblutung
innerhalb der Familie (Ianger als 7 Tage) auf ein

vW-Syndrom hindeuten.

Zum letzten Punkt: Das «Starke Tage» Tool stellt eine Hilfe zur
objektiven Einschatzung des Blutverlustes dar. Du findest es unter
www.starke-tage.ch oder lber direkt tiber den QR Code auf Seite 10.

Wenn diese Anzeichen auftreten, ist es ratsam einen Arzt aufzusuchen
und eine sichere Diagnose abzuwarten.

Das vW-Syndrom wird von den Eltern an die Kinder vererbt.
Deshalb ist es wichtig innerhalb der Familie abzuklaren, ob auch
andere Familienmitglieder an @ahnlichen Anzeichen leiden.



Woran kann ein Arzt
das von Willebrand Syndrom
erkennen?

Der Arzt nimmt mittels spezieller Laboruntersuchungen das Blut
genau unter die Lupe.

Dadurch kann die Blutungszeit, die Anzahl der Blutplattchen sowie
die Menge und Aktivitdat des vWF und des Blutgerinnungsfaktor VIlI
(acht, abgekiirzt FVIIl) bestimmt werden. Diese Untersuchungen
erlauben eine Aussage liber die genaue Diagnose und den Typ des
vW-Syndroms.

Basierend auf diesen diagnostischen Untersuchungen und weiteren
Faktoren wird gemeinsam die Behandlung festgelegt.

Menge des Funktion des
VWF betroffen VWF betroffen

(Typ 1 und Typ 3) (Typ 2)




Welche Aufgabe
hat der von Willebrand Faktor?

Wenn ein Blutgefass verletzt wird und Blut aus einer Wunde austritt,
muss das Leck moglichst schnell geschlossen werden. Dabei hilft ein
komplizierter und mehrstufiger Prozess, der sich Blutgerinnung nennt.
Verschiedene Gerinnungsfaktoren spielen hierbei eine Rolle, unter
anderem der von Willebrand Faktor (VWF).

Einer der ersten Schritte der Blutstillung besteht darin, dass der vWF
eine Verbindung mit dem Wundrand und den Blutplattchen eingeht.
Dadurch wird das Leck provisorisch gestopft.

N

Blutgefass
Blutplattchen

Rotes Blutkorperchen

von Willebrand Faktor

Als weitere wichtige Funktion transportiert und schiitzt der vWF den
FVIII. FVII erfiillt ebenfalls wichtige Aufgaben in der Blutgerinnung.

Wenn der VWF nicht funktioniert oder nur in kleinen Mengen
vorhanden ist, wirkt sich dies also gleich doppelt auf die
Blutgerinnung aus. Zum einen ist der Start der Blutstillung gestort.
Zum anderen wird der wichtige FVIII nicht mehr geschiitzt und
somit abgebaut.



Wie kann man das
von Willebrand Syndrom
behandeln?

Das vW-Syndrom ist gut behandelbar. Es stehen verschiedene
Therapiemdglichkeiten zur Verfiigung. Diese konnen entweder nach
Bedarf oder vorsorglich eingesetzt werden. Die Wahl der Therapie
hangt vom Typ und Schweregrad des vW-Syndroms ab. Ausserdem
spielen die Lebenssituation und die Wiinsche des Patienten eine Rolle.

Stimulierung von korpereigenem
von Willebrand Faktor:

Um die Ausschiittung von korpereigenem vWF anzuregen, kann das
synthetische Hormon Desmopressin eingesetzt werden. Dies wird vor
allem bei leichteren Formen des vW-Syndroms, bei akuten Blutungen
oder fiir die kurzfristige Anwendung vor kleineren Operationen
angewendet.

Faktorersatztherapie mit
korperfremdem
von Willebrand Faktor:

Bei mittelgradigen bis schweren Formen des vW-Syndroms reicht die
Behandlung mit Desmopressin manchmal nicht aus oder kommt nicht
infrage. Dann kann die Faktorersatztherapie auf Basis von hochreinem
VWF zum Einsatz kommen. Hierbei wird das Faktorkonzentrat direkt in
die Vene gespritzt. Dies fiihrt zu einer sofortigen Blutstillung und einer
Verkiirzung der Blutungszeit. Als verzogerter Effekt steigt zudem der
FVIII Spiegel an, da der vWF dessen Abbau verhindert.




Praktische Tipps

Tranexamsaure
Bei Blutungen der Schleimhaute
kann Tranexamsaure helfen.

Nasenbluten
Bei Nasenbluten kann es helfen den Kopf
nach vorne zu lagern, damit kein Blut
in den Rachen, die Speiserthre oder die Atemwege a
gelangt. Gemass Notfallblatt ist Tranexamsaure '
das Mittel der Wahl beim Nasenbluten.

Zahnpflege
Zahnbdirsten mit Nylonbiirsten oder elektrische Zahnbiirsten
konnen das Verletzungsrisiko im Mund verringern. Zur
Reinigung der Zahnzwischenrdaume wird eine Interdentalbiirste
anstelle von Zahnseide empfohlen. Sollten Blutungen im Mund
oder Rachen auftreten, kdnnen bestimmte Mundspiilungen
verwendet werden. Nach Riicksprache mit deinem Arzt,
kann auch Tranexamsaure gebraucht werden.

Zahnarzt
Es wird empfohlen den Zahnarzt vor - _
dem Besuch uber Blutungsneigungen '
zu informieren, damit er sich auf mogliche { i
Blutungen vorbereiten kann. Am Besten
besprichst du deine geplanten Arztbesuche 3
auch mit deinem Betreuungsteam.




Starke Tage www.starke-tage.ch

Eine sehr starke und lange Periode kann E E
moglicherweise eine Menstruationsstérung

namens «Menorrhagie» sein. Eine Menorrhagie liegt .

dann vor, wenn die Periode langer als 7 Tage anhalt E

und in dieser Zeit mehr als 80 ml Blut verloren wird.

.. _ Betroffene Frauen sind héaufig

L Willkommen, | miide und leiden an Blutarmut.
bisa Das «Starke Tage» Tool hilft

Em dabei, den monatlichen Blut-

verlust objektiv einzuschatzen

und zu dokumentieren.

Sport

Grundsatzlich kannst du alle

Sportarten betreiben. Am Besten
besprichst du deine Plane vorab ’
mit deinem Betreuungsteam. & ’

Liste der Medikamente, die Einfluss

auf die Blutplattchen haben

Einige Medikamente tun dir nicht gut, weil sie
Einfluss auf die Blutpldttchen haben. Am Besten
du vermeidest die Einnahme der folgenden Produkte:
Acemetacin, Acetylsalicylsaure, Allopurinol, Carasalat
Calcium, Dexibuprofen, Dexketoprofen, Diclofenac, Etodolac,
Flurbiprofen, Ibuprofen, Ibuprofen Lysinat, Indometacin,
Ketorolac, Lornoxicam, Lysin Acetylsalicylat, Mefanaminsaure,
Meloxicam, Naproxen, Nimesulid, Piroxicam, Tenoxicam
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Weitere Informationen Patientenorganisationen

Bei Riickfragen oder Unklarheiten S e

kannst du dich jederzeit an dein Schweizerische Hamophilie-Gesellschaft
Betreuungsteam wenden. Patientenorganisationen und Netzwerke
sind dafir da, Patienten, ihre Angehorigen
Weitere Informationen zum sowie medizinische Fachpersonen zu
vW-Syndrom findest du unter unterstiitzen und zu vernetzten. Sie
www.von-Willebrand-Syndrom.ch nehmen eine beratende Rolle ein, setzen

sich fir die Interessen der Betroffenen ein
und stellen umfassende Informationen
zur Verfligung.

www.shg.ch

Hamophilie-Zentren

Adressen von Behandlungszentren in der
Schweiz, die auf Blutgerinnungsstdrungen
spezialisiert sind, findest du unter
www.swiss-hemophilia-network.ch/
haemophilie-zentren/

Schweizerisches Hamophilie Netzwerk
Das SHN bildet einen unabhangigen
Verband fiir medizinische und
therapeutische Berufsgruppen

im Fachgebiet Hamophilie und
Blutungsneigungen.
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www.swiss-hemophilia-network.ch
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