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   Gerinnungs- 
             störung

PRAXIS BLUTERKRANKHEIT

D ass etwas mit der 
Blutgerinnung 
nicht stimmt, 
fällt meist wäh-

rend des ersten Lebensjahres 
auf, wenn der Nachwuchs be-
ginnt, seine Umwelt aktiv zu 
erkunden: Schrammen bluten 
länger als normal, zudem be-
kommen betroffene Kinder 
leicht blaue Flecken. Bei der 
Bluterkrankheit oder Hämo-
philie (von griechisch aima = 
Blut; philos = Neigung) handelt 
es sich um eine seltene Erb-
krankheit. Durch genetische 
Mutationen können für die 
Blutgerinnung unverzichtbare 
Eiweiße im Blut nicht oder 
nicht ausreichend gebildet wer-
den. Deshalb sollten Betrof-
fene Verletzungen möglichst 
vermeiden. Zudem können die 
fehlenden Gerinnungsfaktoren 
dauerhaft oder bei Bedarf in 
Form von Medikamenten zuge-
führt werden.

Ablauf Die Hämostase, also die 
Stillung der Blutung nach einer 
Verletzung, ist eine lebenswich-
tige Funktion des Körpers und 
erfolgt bei Gesunden in mehre-
ren aufeinander folgenden und 
ineinander greifenden Phasen: 
Zunächst zieht sich das be-
troffene Gefäß zusammen, um 
den Blutfluss zu verlangsamen. 

Im zweiten Schritt kommt es 
zur Anlagerung von Throm-
bozyten (Blutplättchen) an der 
verletzten Stelle sowie zu ihrer 
Aktivierung. Dadurch wird 
die Wunde zunächst mit einer 
dünnen Schicht verschlossen. 
Diese Vorgänge zusammen be-
zeichnet man auch als primäre 
Hämostase. 
Die eigentliche Blutgerinnung 
folgt in Schritt drei, auch se-
kundäre Hämostase genannt: 
Durch eine komplexe Reak-
tionskaskade, an der die im 
Plasma gelösten Gerinnungs-

faktoren (nummeriert von I bis 
XII) beteiligt sind, entsteht ein 
Fibringerinsel, das die Wunde 
fest verschließt. Dabei aktiviert 
wie bei einer Kettenreaktion 
immer ein Faktor den nächsten.  

Ausfall Kann einer der Fak-
toren nicht oder nicht ausrei-
chend gebildet werden, wird  
die Reaktionskaskade unter- 
brochen und die Blutgerinnung 
gestört. Abhängig davon, wel-
che Faktoren betroffen sind, 
existieren verschiedene For-
men der Bluterkrankheit: Am 

bekanntesten sind die Hämo- 
philie A, die durch Mutationen 
im Gen für den Faktor VIII ver-
ursacht wird, und die Hämo-
philie B, bei der der Faktor IX 
betroffen ist. Beide Erkrankun-
gen sind selten: Hämophilie A 
tritt bei einem von 10 000 Men-
schen auf, Hämophilie B bei 
einem von 60 000 Menschen. 
Auch andere Gerinnungsfak- 
toren können gestört sein, aller-
dings treten diese Mutationen 
noch viel weniger häufig auf. 
Beim Von-Willebrand-Syn-
drom (auch: Von-Wille-
brand-Jürgens-Syndrom) ist 
die Bildung des Von-Wille-
brand-Faktors gestört. Dieses 
Protein spielt einerseits bei 
der Aggregation der Throm-
bozyten während der primären 
Hämostase eine wichtige Rolle, 
andererseits stabilisiert es den 
Faktor VIII im Blut. Eine Stö-
rung des Von-Willebrand-Fak-
tors zieht deshalb zusätzlich 
auch einen Faktor VIII-Mangel 
nach sich.

Vererbung An Hämophilie A 
und B erkranken ausschließ-
lich Männer, da sich die Gene 
für die Faktoren VIII und IX 
auf dem X-Chromosom befin-
den und der Erbgang rezessiv 
ist. Das bedeutet, dass Frauen 
mit einem gesunden und einem 
veränderten Gen nicht erkran-
ken, da sie den Faktormangel 
aufgrund ihrer zwei X-Chro-
mosomen ausgleichen können. 
Sie können die Erkrankung aber 

Normaler-
weise hören Wunden 

von selbst auf zu bluten. 
Nicht so bei Menschen mit 
Hämophilie: Wegen einer 

genetischen Mutation bildet 
sich bei ihnen ein Blut-

pfropf nur schlecht 
oder gar nicht.
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• Blauer Eisenhut (Aconitum napellus) wirkt 
schmerzlindernd

• Kampfer (Camphora) regt die periphere Durch- 
blutung an und wärmt wohltuend

• Natürliches ätherisches Lavendelöl (Lavandulae 
aetheroleum) beruhigt und entspannt

WALA Aconit Schmerzöl

       Schmerzhafte 
Verspannungen
   natürlich behandeln

an ihre Söhne (ein X- und ein 
Y-Chromosom) weitergeben. 
Bis zur Hälfte aller Betroffenen 
hat die Erkrankung von ihren 
Eltern geerbt, bei den anderen 
sind die Mutationen spontan 
aufgetreten.
Das Von-Willebrand-Syndrom 
hingegen wird autosomal-do-
minant vererbt. Es können 
also sowohl Männer als auch 
Frauen gleichermaßen erkran-
ken; zudem reicht ein mutiertes 
Gen aus, damit die Erkrankung 
ausbricht. Etwa ein Prozent der 
Bevölkerung ist betroffen.

Symptome und Komplika-
tionen Verlängerte Blutungs-
zeiten oder Nachblutungen, 
beispielsweise auch bei Imp-
fungen oder wenn Blut abge-

nommen wird, weisen bereits 
bei kleinen Kindern auf eine 
Hämophilie hin. Bei beiden Er-
krankungsformen kann es zu 
Blutungen in die Gelenke kom-
men, was unbehandelt zu einer 
Funktionsstörung und langfris-
tig sogar zur Zerstörung führen 
kann. Betroffen sind häufig be-
sonders die großen Gelenke an 
Knie und Ellenbogen oder das 
Sprunggelenk. Gefährlich sind 
auch Blutungen in der Mus-
kulatur, etwa nach einem Stoß 
oder Unfall. Dadurch können 
die Muskeln schrumpfen, was 
wiederum Gelenkfehlstellungen 
nach sich ziehen kann. Schließ-
lich können Nerven durch zu 
großen Druck geschädigt wer-
den. Lebensgefährlich sind 

Blutungen im Kopfbereich, be-
sonders im Gehirn.
Die Schwere der Erkrankung 
ist abhängig von der Restmenge 
des betroffenen Faktors, die 
noch gebildet werden kann. 
Während es bei leichten Ver-
laufsformen nur nach schweren 
Verletzungen oder Operationen 
zu Blutungen kommt, können 
sie bei schweren Formen sogar 
spontan ohne Grund auftreten. 
Auch alle Abstufungen dazwi-
schen sind möglich.
Patienten mit Von-Willbrand- 
Syndrom leiden überdurch-
schnittlich häufig an Schleim-
hautblutungen, vor allem an 
Nasenbluten. Frauen haben 
verlängerte und/oder stärkere 
Regelblutungen. Oftmals wird 
die Erkrankung im Zusam-

menhang mit Komplikationen 
bei Routineeingriffen wie einer 
Zahnextraktion diagnostiziert. 
Auch hier kann die Schwere der 
Erkrankung in Abhängigkeit 
des speziellen Typs sehr unter-
schiedlich stark sein.  ■
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Das Von-Willebrand-Syndrom wird mit Faktorkonzen- 
traten behandelt, die sowohl den Von-Willbrand-Faktor 
als auch Faktor VIII enthalten. Bei Formen, bei denen noch 
Restmengen des Von-Willebrand-Faktors gebildet  
werden, können diese kurzfristig durch Desmopressin frei-
gesetzt werden.


