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Sehr geehrte Gyndkologen,

das Von-Willebrand-Syndrom: die haufigste Blutgerin-
nungsstérung und doch oft unerkannt oder zu spat
diagnostiziert.

Diese Broschure soll Sie fur ein seltenes und nicht immer leicht
zu erkennendes Krankheitsbild sensibilisieren: das Von-Willebrand-
Syndrom (VWS). Vor allem aber mochten wir lhnen
Antworten auf Fragen geben, die bei Verdacht auf ein VWS
auftreten konnen.

Als behandelnde Gynéakologen sind Sie haufig erster
Ansprechpartner in  Gesundheitsfragen fur lhre
Patientinnen — die beste Voraussetzung, eine eventuell
vorhandene Von-Willebrand-Erkrankung rechtzeitig zu
erkennen und die notwendigen Schritte zur verlassli-
chen Diagnose einzuleiten.

Studien haben gezeigt, dass bei Frauen, die unter
Menorrhagie leiden, in bis zu 20% der Falle ein VWS
die Ursache war. Oft ist eine Menorrhagie zudem das
einzige Symptom einer bestehenden Gerinnungs-
stérung.’?

Wir méchten thnen mit dieser Broschire eine Unterstitzung fur
die friihe Diagnose des VWS an die Hand geben und in diesem
Sinne einen Beitrag fir mehr Sicherheit im Umgang mit dem
VWS leisten.

Unser besonderer Dank gilt Frau Dr. Susan Halimeh vom Gerin-
nungszentrum Rhein-Ruhr in Duisburg far ihre arztliche und
wissenschaftliche Beratung bei der Erstellung dieser Broschure.
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Leben mit
Von-Willebrand-Syndrom

Eine Heilung des vererbten VWS ist zur Zeit nicht méglich.
Allerdings ist die Erkrankung heutzutage sehr gut zu beherrschen.
Ziel ist es, akute Blutungen zu stoppen und das Auftreten von
Blutungen zu vermeiden. Je nach Art und Schwere der Symptome
und individuellen  Lebensumstdnden stehen verschiedene
Therapieoptionen zur Verfigung.

Beratung und Behandlung

In spezialisierten Gerinnungszentren finden betroffene Patien-
tinnen die bestmdgliche Unterstiitzung und werden hinsichtlich
ihrer Behandlungsalternativen umfassend beraten.

Bei einem leichten VWS ist beispielsweise keine regelméaBige
Behandlung notwendig. Allerdings ist es wichtig, vor einem
gynakologischen Eingriff oder einer Entbindung eine
vorbeugende bzw. nachgelagerte Behandlung sicherzustellen.

Es ist wichtig, dass die Patientinnen Uber das VWS informiert
sind, um den Umgang mit der Erkrankung zu erlernen. Mit der
richtigen medizinischen Betreuung an ihrer Seite und einer
guten Ausstattung fur den Notfall werden die Betroffenen in
der Regel alle Situationen meistern kénnen — in den meisten
Fallen nahezu ohne Einschrankungen der Lebensqualitat!

VWS und Kinderwunsch

Viele Frauen, die von der Diagnose VWS erfahren, sind verunsi-
chert, ob eine Schwangerschaft moglich ist. Grundsatzlich gilt:
Frauen mit VWS kénnen uneingeschrankt Kinder bekommen.
Wichtig ist jedoch eine umfassende Information der behandeln-
den Arzte, vor allem auch in der Geburtsklinik. So kénnen geeig-
nete MaBnahmen wahrend der Schwangerschaft bzw. nach der
Geburt ergriffen werden. Insbesondere in der Postpartalphase
treten bei VWS-Patientinnen sehr haufig Blutungen auf.?
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Mogliche Anzeichen fiir das
Von-Willebrand-Syndrom
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Menstruationsblutungen

Etwa 70-90 % der von VWS betroffenen Frauen haben
verlangerte oder verstarkte Regelblutungen.' Diese sind
damit das haufigste Symptom bei VWS-Patientinnen.
Frauen mit VWS haben z.T. Regelblutungen mit mehr als
80 ml pro Zyklus Blutverlust, die Dauer ihrer Regelblu-
tung kann bei Uber 5 Tagen liegen*>. Ein praktikables
Instrument, um festzustellen, ob bei lhrer Patientin eine
Menorrhagie vorliegt, ist der PBAC*.

Typisch sind auch starke Regelschmerzen ab der Zyklus-
mitte, ebenso Zwischenblutungen und Blutungen wahrend
des Eisprungs.

Viele Patientinnen leiden unter diesen Symptomen, haben
aber haufig Hemmungen, dartber zu reden. Sprechen Sie
sie an!

Hamatome oder punktférmige Einblutungen
BlutergUsse in den Weichteilen werden haufig erwahnt.

Nasenbluten
Haufiges oder starkes Nasenbluten (aus beiden Nasen-
[6chern) kommt bei vielen Betroffenen vor.

Nachblutungen und innere Blutungen
Fragen Sie lhre Patientin, ob es bei Zahnbehandlungen,
Operationen oder Entbindungen zu unerwarteten und/
oder schwer stillbaren Blutungen gekommen ist (z.B.
Mandel-OP, Polypen-OP, Zahnextraktion).

* Mit dem "Pictorial Blood Assessment Chart" Iasst sich tber
den Verbrauch von Hygieneartikeln wahrend des Zyklus ein
Punktwert zur Erfassung der Menstruationsstarke ermitteln.
Sie konnen diesen Bogen Uber die auf der Ruckseite angege-
benen Kontaktdaten anfordern.

Zahnfleischblutungen oder Schleimhautblutungen
Zahnfleischbluten wahrend des Zéhneputzens oder auch
beim Essen harterer oder scharf gewdirzter Nahrungsbe-
standteile konnen ein Indiz fur das VWS sein.

Lang anhaltende Blutungen auch bei kleineren
Schnittwunden

Wenn auch kleinere Schnittverletzungen langer als 2-3
Minuten bluten, kdnnte eine Gerinnungsstérung vorliegen.

Eisenmangelanamie
Diese Mangelerscheinung geht einher mit Mudigkeit,
Abgeschlagenheit und Bldsse.

Sonstige / nicht kérperliche Symptome

Da es sich bei dem VWS um eine Erbkrankheit han-
delt, gibt die Familienhistorie oft wichtige Hinweise.
Fragen Sie lhre Patientin nach méglichen VWS-Sympto-
men in der Verwandtschaft — hierbei muss es sich nicht
zwingend um die gleichen Symptome handeln, die lhre
Patientin aufweist.

Treffen einzelne oder mehrere dieser Anzeichen zu, sollte Ihre
Patientin hinsichtlich eines méglichen VWS untersucht werden.

Steht die Diagnose ,Von-Willebrand-Syndrom" fest, gibt es je
nach Schweregrad verschiedene medikamentdse Mdglichkeiten
zur Behandlung, wie etwa den Einsatz von DDAVP (Desmopres-
sin) oder eines VWF/FVIII-Konzentrates. Bei Frauen kann aber
auch eine Hormontherapie mit oralen Kontrazeptiva oder eine
hormonhaltige Spirale die Regelblutung abschwachen.

Alternativ seien hier auch natUrliche (bioidentische) Hormone
erwahnt.® Grundsatzlich gilt bei der Auswahl der Hormon-
therapie immer, die jeweilige Lebensphase (jugendlich,
gebérfahig, pramenopausal) Ihrer Patientin zu berticksichtigen.”
Einen spezialisierten Ansprechpartner finden Sie in einem
Gerinnungszentrum, z.B. Uber das Verzeichnis der Zentren
auf der Seite der Deutschen Hamophiliegesellschaft DHG
(www.dhg.de/wichtige-adressen/haemophiliezentren.html).

Informationen fur Gynékologen |



Grundlagen zum

Von-Willebrand-Syndrom
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Der Von-Willebrand-Faktor (VWF) ist das groBte
Protein im menschlichen Kérper und wichtiger
Bestandteil der Blutgerinnung.

Aufgabe der Blutgerinnung ist die schnelle und
dauerhafte Blutungsstillung. Im Wesentlichen erfolgt
dies durch eine erste, rasch ablaufende Phase der
Blutstillung und eine zweite, langsamere Phase,

die dann fur die dauerhafte Stabilisierung des
Wundverschlusses sorgt (Abb. rechts).

Beim VWS liegt entweder ein Mangel an VWF
oder eine defekte Funktion des VWF vor.
Gleichzeitig kann der Blutgerinnungsfaktor VI
vermindert sein.

Ursache fir das angeborene VWS sind Mutationen in
der genetischen Information. Die klinische Auspragung
der Erkrankung (Schweregrad) kann sehr unterschiedlich
sein. Im Gegensatz zur Hdmophilie sind Manner und
Frauen etwa gleich haufig betroffen.

Meist ist eine auffallige Blutungsneigung Ausloser fur
einen Verdacht auf VWS. Aufgrund der Vielfalt der
klinischen Symptome ist die Diagnose eines VWS aber
oft nicht einfach. Hinzu kommt, dass die Menge an VWF
auch bei gesunden Personen sehr stark schwanken kann.
Die endgultige Bestatigung der Diagnose erfolgt daher
meist erst nach mehreren Blutuntersuchungen

zu verschiedenen Zeitpunkten.

Die Erkrankung ist nach dem finnischen Internisten

Erik Adolf von Willebrand (1870 — 1949) benannt. Er
beschrieb 1926 erstmals eine Familie mit einer erblichen
Blutgerinnungsstérung, in der im Gegensatz zur
Hamophilie auch Frauen betroffen waren.

Schematische Darstellung einer Blutung

...bei Gesunden

Durch Gewebsverletzung
wird VWEF freigesetzt.

VWEF bindet Thrombozyten an
der verletzten Stelle. Weitere
Thrombozyten lagern sich an.

Durch Fibrinanlagerung
entsteht ein stabiler
Wundverschluss.

Thrombozyten

... bei VWS-Patienten

Zu wenig oder defekter VWF
wird freigesetzt.

Thrombozyten kénnen nicht
ausreichend angelagert
werden.

Zu wenig oder defekter VWF
verzogert die Blutstillung und
die Bildung eines stabilen
Wundverschlusses.

Von-Willebrand-Faktor/ Fibrinfaden

Faktor-VIll-Komplex
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