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Faktor VIII (FVII) ist ein Blutgerinnungsfaktor im menschlichen Korper. Fehlt FVIII
oder funktioniert er nicht richtig, kommt es zu einer Blutungsneigung und man
spricht von Hamophilie A. Die Therapie der Hamophilie A besteht darin, FVIII oder
dessen Funktion im Korper zu ersetzen.

In den letzten 20 Jahren wurden in der Hdmophilie-Behandlung bemerkenswerte
Fortschritte bei den Faktorpraparaten erzielt. Diese Praparate weisen heutzutage
eine hohe Sicherheit gegen Viruskontaminationen und eine deutlich langere
Halbwertszeit gegenuber fruheren Faktorpraparaten auf.

Dank diesen Fortschritten kbnnen nicht nur lebensbedrohliche Blutungen sowie
Muskel- und Gelenkblutungen optimal verhindert werden, sondern kann auch die
Hamophilie-Behandlung an die individuellen Bedurfnisse der einzelnen Patienten
angepasst werden. Dies ermoglicht Hamophilie-Patienten mit weniger Aufwand
ein erfulltes Leben zu fuhren, sportlich aktiv zu sein und sich mehr Zeit fur die
schénen Dinge des Lebens zu nehmen. Etwas, das vor wenigen Jahren undenkbar
gewesen ware.

Diese Broschure richtet sich an Patienten mit Hamophilie A und ihre Angehorigen,
die sich Uber die unterschiedlichen Aspekte der modernen Behandlung mit FVIII-
Praparaten informieren mochten.

Prof. Dr. med. Manuela Albisetti Dr. med. Alessandra Bosch
Leitende Arztin Hdmatologie Oberarztin Hdmatologie




FVIII — Wissenswertes:
10 interessante Zahlen und Fakten

Die Hamophilie-Behandlungslandschaft ist heutzutage sehr komplex
und haufig kann man sich darin verlieren. Diese Broschiire mochte
lhnen 10 Griinde aufzeigen, warum eine Faktorbehandlung wichtig
ist. Nachfolgend sind diese kurz zusammengefasst; auf den nachsten
Seiten finden Sie weiterfuhrende Informationen zu einigen Punkten.
Bei Fragen oder Unklarheiten, konsultieren Sie wie gewohnt lhr
Betreuungsteam.

1 FVIII — ein richtiges Urgestein
Der Faktor VIII (FVIII) kommt in Wirbeltieren bereits
seit Uber 400 Millionen Jahren vor und ist in der Tierwelt

weit verbreitet. FVIII ist physiologisch und naturlich.
Mehr auf Seite 6

2 Unsere Natur hat einen Ausschaltknopf fur die Faktoren
mitentwickelt. Das bedeutet: wird der Faktor nicht mehr gebraucht,
baut er sich automatisch ab und es ist nicht zu viel Faktor im
K&rper vorhanden.

3 FVIII — potentiell nicht nur

fur die Blutgerinnung verantwortlich
Moglicherweise Ubernimmt FVIIIim Koérper

auch andere Aufgaben als nur die der Gerinnung,
z. B. beim Knochenstoffwechsel. Mehr auf Seite 7

4 Seit Uber 50 Jahren sind FVIII-Praparate
die Standardbehandlung der Hdmophilie A.
Der Wirkmechanismus ist gut erforscht und es
gibt eine umfangreiche klinische Erfahrung.




5 Die FVIII-Therapie — fur jedes Alter und personalisiert

FVIII-Praparate eignen sich fur jedes Alter, fur jeden Schweregrad

und fur viele klinische Situationen (Prophylaxe, Behandlung von Blutung,
Operationen). Mit einer Faktorsubstitution kann eine Zeit lang ein Faktorspiegel
im nicht-hamophilen Bereich (> 40 IE/dl) erreicht werden. Mehr auf Seite 8

6 Die FVIII-Therapie — weniger Gelenkblutungen
bei Hamophilie A

Je hoher der FVIII-Spiegel, desto naher ist man im nicht-
hamophilen Bereich (> 40 IE/dl). Demzufolge kann es

zu weniger spontanen oder traumatischen Blutungen

kommen und die Gelenkgesundheit somit intakt bleiben.
Mehr auf Seite 9

; Die FVIII-Therapie — flir jedes Alter und personalisiert
Mit FVIII-Praparaten ist man flexibel und die Behandlung kann auf
jedes Bedurfnis und Ziel individuell ausgerichtet werden. Mehr auf Seite 8

8 FVIlI-Praparate stellen bisher die einzige Behandlung
fur Blutungen und Operationen dar. Durch eine Prophylaxe
mit Faktoren wird das Spritzen nicht verlernt, sollte eine

Faktorsubstitution in gewissen Situationen notwendig sein.

9 Die FVIlI-Konzentration im Blut ist einfach zu messen,
was insbesondere bei Operationen sehr wichtig ist.

1 O Mit FVIII-Behandlung den Kérper angewéhnen
Eine regelmassige FVIII-Substitution hilft dem Korper,

sich daran zu gewohnen. Dadurch wird das Risiko einer
Hemmkorperentwicklung reduziert. Mehr auf Seite 10
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Die obige Darstellung zeigt die Evolution der Wirbeltiere. Die Entwicklung des FVIII
(in Orange) liegt bereits Uber 400 Millionen Jahre zurtck, d. h. viel friher als die
Entstehung von Dinosauriern oder Menschen.

FVIII ist somit eine sehr alte Erfindung der Natur und in Wirbeltieren weit verbreitet.



FVIII — potentiell nicht nur fur
die Blutgerinnung verantwortlich

Der FVIII spielt bei der Blutgerinnung eine wichtige Rolle. Fehlt dieser Faktor oder

funktioniert er nicht richtig, kommt es zu haufigeren Blutungen und man spricht
von einer Hamophilie A.

Hamophilie
Stérung der
Wunde Blutgerinnung
Blutung
Normal

Blutgerinnung (Fibrinfaden
verschliessen die Wunde)

Angesichts der Tatsache, dass FVIII bereits seit uber 400 Millionen Jahren

in Wirbeltieren vorkommt, ist es durchaus moglich, dass der Faktor neben der
Blutgerinnung weitere Aufgaben Ubernimmt. So zeigte sich unter anderem

in Experimenten mit Mausen, dass der FVIII auch eine wesentliche Rolle

beim Knochenstoffwechsel ubernimmt.

Andere erwiesene und potenzielle Rollen des FVIII

Wundheilung
Blutgefasse
Bluthochdruck
Blutbildung
Gehirnfunktion

Knochen-
stoffwechsel

Méogliche zusatzliche Erkrankungen
ene Rollen des FVIII und Prozesse, die durch Himophilie
und FVIII beeinflusst werden kénnen?®

a Laufende Forschung, eine klare regulatorische Rolle von FVIII muss noch festgelegt werden



Die FVIII-Therapie —
fur jedes Alter und personalisiert

Mit einer FVIII-Substitution kbnnen fur eine gewisse Zeit Faktor VIII-Spiegel

im nicht-hamophilen Bereich (> 40 |E/dl) erreicht werden. Das ist insbesondere
fur Operationen, Behandlungen von grossen Blutungen und intensiven
korperlichen Aktivitaten wichtig.

100 FVIII-Spiegel im Blut (%)

Intensive Aktivitaten
>30% ——— Cﬁ und Erholung von

grossen Operationen

q%’ Moderate-intensive

‘ﬁ/ Aktivitaten

- o Moderate
Aktivitaten

5-15% '

- 3-5% Milde
== Aktivitaten

Adaptiert nach Martin A et al. und NHF.*2

Mit zunehmender korperlicher Aktivitat oder bei Gelenkschaden sollten
hohere Faktorspiegel angestrebt werden.

1. Martin A et al. Understanding minimum and ideal factor levels for participation in physical activities by people with haemophilia:
An expert elicitation exercise. Haemophilia 2020;26(4):711-717. 2. National Hemophilia Foundation (NHF). Playing it safe - Bleeding
disorders, Sports and Exercise. 2017.
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Die FVIII-Therapie — weniger Gelenkblutungen
bei Hamophilie A

Ein héherer Faktorspiegel hat weitere Vorteile, beispielsweise in der Gelenk-
gesundheit. Denn je héher der Faktorspiegel ist, umso naher ist man im
nicht-hamophilen Bereich (>40 IE/dl) und desto weniger kdnnen spontane
Gelenkblutungen auftreten. Folgende Grafik zeigt, wie sich die Anzahl jahrlicher
Blutungen gegenuber dem FVIII-Spiegel reduzieren kann.

FVIlI-Spiegel Geschatzte jahrliche Blutungsrate

<1%
Blutungsrisiko wird
3% 0.75 :
um 50 % reduziert
Blutungsrisiko wird um 90 % reduziert
~30% 0.15 |

Adaptiert nach Bukkems et al., 2011."

Mit einem Faktorspiegel von <1% sind mehr Blutungen zu erwarten als zum Beispiel
mit einem Talspiegel von 30 %. Mit anderen Worten: Je héher der FVIII-Spiegel, desto
weniger spontane Gelenk- und andere Blutungen.

1. Bukkems LH et al. Association between Sports Participation, Factor VIII Levels and Bleeding in Hemophilia A. Thromb Haemost
2023 Mar;123(3):317 - 325.
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Mit FVIII-Behandlung den Korper angewohnen
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FVIII-Substitution A Hemmkérper

Hemmkorper sind Antikorper gegen FVIII, welche vom
Immunsystem mancher Patienten mit Himophilie A gebildet werden.

Wenn Hemmkorper vorhanden sind, ist die FVIII-Therapie nicht mehr
wirksam und Blutungen kénnen nicht mehr optimal behandelt werden.

Adaptiert nach Shahid M; Sikander A. Treatment of Haemophilia A by Replacement Therapy using Factor VIII Inhibitors
nternational Journal of Scientific Research in Science and Technology 2016;2(4):155-161
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Die Hemmkaorperbildung ist noch immer eine der grossten Herausforderungen
in der Hdmophilie-Behandlung. Dabei handelt es sich um eine Immunantwort
des Korpers gegen den substituierten Faktor. Die nachfolgend aufgefuhrte Dis-
kontinuitatstheorie ist eine mogliche Erklarung und versucht diesen Vorgang
zu beschreiben:

Langsam, aber stetig wachsender Faktorspiegel

Der Faktor wird langsam und konstant verabreicht.

Der Korper bekommt die Zeit, sich daran zu gewohnen und das
Immunsystem reagiert bestenfalls gar nicht oder nur wenig.

Das heisst, dass der Korper keine oder nur wenige Hemmkorper
gegen FVIII entwickelt.

Wiederkehrendes, vereinzeltes Faktor-Auftreten

Der Faktor wird unregelmassig in hohen Dosen zugefuhrt, z. B.
nach einer Durchbruchsblutung oder Operation. Der Faktorspiegel
fallt danach so tief (<11E /dl), dass er nicht mehr im Korper
vorhanden ist. Bei der nachsten Faktorsubstitution reagiert das
Immunsystem und bildet moglicherweise einen Hemmkorper.

Ergo: Wird der Faktor nur unregelmassig und in hohen Dosen, bspw. fur
Operationen oder bei Blutungen, verabreicht, konnte dies moglicherweise die
Hemmkorperbildung begunstigen.
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Grundsatzlich gilt: Bei Ruckfragen oder
Unklarheiten konnen Sie sich jederzeit
an |hr Betreuungsteam wenden.

Hamophilie-Zentren

Adressen von Behandlungszentren in der
Schweiz, die auf Blutgerinnungsstérungen
spezialisiert sind, finden Sie unter:

Diese Broschure entstand in Zusammenarbeit mit dem
Kinderspital Ziirich — Das Spital der Eleonorenstiftung.

UNIVERSITATS- .
KINDERSPITAL I DIaS Spital dg!fr
ZURICH Eleonorenstiftung

Sobi ist eine Marke von Swedish Orphan Biovitrum AB (publ).
© 2024 Swedish Orphan Biovitrum AB (publ). Alle Rechte vorbehalten.

S O b I Swedish Orphan Biovitrum AG
Riehenring 182, 4058 Basel, Tel. +41 41220 24 40
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