
Institut für Klinische Hämostaseologie und Transfusionsmedizin

Entwicklung und Zukunft der Hämophilie-
Therapie in Homburg –

Perspektive der erwachsenen Patienten



I. Woher kommen wir?

Entwicklung der Hämophilie-Behandlung in 
Homburg



Univ.-Prof. Dr. med. Ernst Wenzel
15.02.1935 – 14.02.2004



Univ.-Prof. Dr. med. Ernst Wenzel 

• *15.02.1935 in Kattowitz (Schlesien), aufgewachsen in Wien, Österreicher

• Studium der Humanmedizin in Wien, 1963 Promotion Dr. med.

• JW Goethe-Universität Frankfurt/Main, WB zum Facharzt Innere Medizin und 

Allgemeinmedizin, Zusatzbezeichnung Transfusionsmedizin

• 1971 Habilitation für Innere Medizin bei Prof. Breddin, JW Goethe-Universität 

„Ammoniumfreisetzung und Fibrinase-Aktivität im menschlichen Blut“

• 1972 Oberarzt an UK der RWTH Aachen, Leiter Med. Poliklinik, Aufbau 

zentrales Gerinnungslabor, Projektleiter SFB „Künstliche Organe“

• 1974 - 2000 C3-Professor für Transfusionsmedizin und Klinische 

Hämostaseologie der UdS, Aufbau der Abteilung in der Chirurgischen Klinik 

• Hämostaseologische Labordiagnostik, stationäre und ambulante Behandlung 

von Pat. mit Gerinnungsstörungen und Antikoagulanzien-Therapie, Aufbau 

Hämophilie-Zentrum, Angiologie/Gefäßsprechstunde, Blutspendedienst



Univ.-Prof. Dr. med. Ernst Wenzel 

Forschungsschwerpunkte:

• Thrombophilie, Biochemie der Fibrinbildung: Erstbeschreibung mehrerer 

Fibrinogen-Varianten (z. B. Fibrinogen Homburg I – III, VII)

• Gerinnung und Oberflächen, Tests zur Plättchenfunktion, Erfassung 

unerwünschter Arzneimittelwirkungen und Präparate-Sicherheit

• >200 Publikationen, >50 Promotionen, 7 Habilitationen, mehrere Chefärzte

Weitere wissenschaftliche Tätigkeiten:

• 1985 Vorsitzender Deutsche Arbeitsgemeinschaft für Blutgerinnungsforschung 

(Vorläufer GTH)

• Vorsitzender und Vorstand DGTI, Einsatz für FA Transfusionsmedizin

• Gründungsmitglied Berufsverband der Dt. Transfusionsmediziner 

• Mitglied Arzneimittelkommission der Dt. Ärzteschaft

• 1999 Ernst-von-Bergmann-Plakette der BÄK für Verdienste in der Weiterbildung   





ab 1974: Aufbau der Abteilung für Klinische Hämostaseologie 
und Transfusionsmedizin, Gebäude 75 

(Bj. 1909, "Pfälzische Heil- und Pflegeanstalt")



Institut für Klinische Hämostaseologie und Transfus ionsmedizin
Gebäude 1 (seit 05/2010) 





MVZ, Transfusionsmedizin
Gebäude 1



Gebäude 1.2, Forschungslabor



Veränderung von Diagnostik und Therapie 
von Hämophilie-Patienten in Homburg

Promotionsprojekt (cand. med. Marc Krischik):

• Analyse der Veränderungen von Diagnostik und Therapie 

von Hämophilen durch retrospektive Auswertung von 

Behandlungsakten



Hämophilie A
n = 130, ED 1936-2016



Typ Faktor VIII-Konzentrate 
Hämophilie A

62 %
34 %

11 %



Wechsel Typ Faktor VIII-Konzentrate 
Hämophilie A

66 %

24 %

10 %



HIV- und HCV-Infektionen
Hämophilie A, n = 108

92 %

HIV HCV

8 %

70 %

30 %



II. Was haben wir schon erreicht?

Stand der Hämophilie-Behandlung



Mezepa MA, et al. Blood 2016

Virale Infektionen bei Hämophilie



Darby SC, et al. Blood 2007

Lebenserwartung HIV -negativer Hämophiler



Lebenserwartung bei Hämophilie

• Hämophile haben heute in Deutschland eine nahezu normale 

Lebenserwartung

• enormer medizinisch-wissenschaftliche Fortschritt und leistungsfähiges 

Gesundheitssystem

Mittlere Lebenserwartung von Hämophilien:

• Finnland: 1930 – 1939: 7,8 J.; 1970 – 1979 : 25,5 J. 

• Korea:  1991 – 2012: 69 J. (männl. Population 77 J.)

• Niederlande: 1973 – 1986: 66 J. (männl. Population 74 J.)

Ikkala E, et al. Br J Haematol 1982

Yoo KY, et al. Haemophilia 2014

Rosendaal FR, et al. Br J Haematol 1986



Behandlungsdaten Hämophilie
Chancen der Telemedizin



Dokumentation Hämophilie-Zentrum



Datenbank mit DHR -Schnittstelle

• Entwicklung SQL-Datenbank „Hämophilie-DB Plus“ für 
Hämophilie-Zentren 

• Echtbetrieb im Homburg seit 2008

• Unterstützt durch DHR und pharmazeutische Industrie



„Hämophilie-DB plus“





smart medication
TM

• Telemonitoring-Plattform für ärztlich kontrollierte Heimselbstbehandlung von 
Hämophilien

• über Schnittstelle verbunden mit Zentrums-Datenbank Hämophilie-DB plus 

Projekt- und Entwicklungspartner :

� Verein zur Förderung der Telemedizin in der 

Hämostaseologie, VFTH e.V. (Fachärzte 

und Hämophiliezentren)

� Philipps-Universität Marburg, 

Wirtschaftsinformatik

� IT-Unternehmen Rösch & Associates GmbH

� operativ seit Februar 2012



smart medication
TM

Patiententagebuch
� Dokumentation Heimselbstbehandlung (On-Demand und Prophylaxe) 

� Blutungsereignisse (mit PZN, Charge, Datum/Uhrzeit, Blutungsort, etc.)

� Patient meldet besondere Ereignisse (z.B. Fotografie einer Blutung, Krankenhausaufenthalt)

� Patient kann Arzt direkt benachrichtigen bzw. kontaktieren (Telefon, SMS)



Telemedizin

www.bmg-bund.de

• Unter Einsatz audiovisueller Kommunikationstechnologien -

trotz räumlicher Trennung - z. B. Diagnostik, Konsultation und 

medizinische Notfalldienste anbieten. 

• Arzt beobachtet und beurteilt die medizinischen Daten der 

Patienten per Telekommunikation - zum Beispiel über das 

Internet. 

• Patient und Arzt können dabei an unterschiedlichen Orten sein.







Deutsches Hämophilie-Register

• Sammlung therapierelevanter Daten von Hämophilie-Patienten.

• Wissenschaftliche klinische Forschung fördern.

• Optimierte Behandlung für Hämophilie-Patienten (Dosierung 
und Intervalle, Präparate, etc.).

• Ermittlung von optimierten Behandlungsstandards.

• Transparenz, Überzeugung der Kostenträger.

• Erfüllung der Meldepflichten nach § 21 TFG. 

www.pei.de





III. Hämophilie -Zentrum am UKS



Haemophilia Comprehensive Care Center 
Richtlinie ambulante Behandlung im Krankenhaus nach § 116b SGB V (Hämophilie)

= CCC Hämophilie

= EHCCC (Stand 11/2014)



European Haemophilia Comprehensive Care Centre 
UKS Homburg/Saar 

• 60 Patienten mit schwerer / mittelschwerer Hämophilie A 

und Hämophilie B, mehr als 20 Patienten mit leichteren 

Formen 

• Patienten mit anderen schweren Hämostase-Störungen,   

z. B. von Willebrand-Syndrom, Faktor V-, VII-, XI-, XIII-

Mangel, erworbene Hemmkörper-Hämophilie, etc.

• Alle Altersgruppen („0 – 99“)



Gebäude 1, 1.2 (Erwachsene, Präparate-Lager, 
Daten-Management, Forschungslabor):
Institut für Klinische Hämostaseologie und 
Transfusionsmedizin

Gebäude 9 (Kinder und Jugendliche): 
Klinik für Pädiatrische Onkologie und 
Hämatologie

Weitere Kliniken und Institute: 
Orthopädie und Orthopädische Chirurgie inkl. 
Physiotherapie, Innere Medizin (Leber-/ HIV-
Ambulanz), Allgemein- u. Unfall-Chirurgie, 
Virologie, Zahnklinik, Nuklearmedizin,…





EHCCC Homburg/Saar

• Fachärzte (Innere Medizin, Kinder- und Jugendmedizin, 

Transfusionsmedizin) mit Zusatzweiterbildung Hämostaseologie 

• 24 h Erreichbarkeit an 365 Tagen, 24 h Notfall-Präparatedepot

• Stationäre interdisziplinäre Versorgung, komplette Labordiagnostik

• Teilnahme am Deutschen Hämophilie-Register (seit 2007) 

• Zusatzentgeltvereinbarung / Vertrag mit Kostenträgern § 47 AMG 

• Behandler-Konferenzen, Teilnahme an klinischen Studien

• Transfusionsmedizin / Hämostaseologie DIN ISO 9001:2008

• Labore akkreditiert DIN ISO 15189:2007



http://www.euhanet.org



IV. Wo gehen wir hin?

Zukunft der Hämophilie-Behandlung am UKS



Älter werden mit Hämophilie

• Um als Hämophiler jederzeit bestmöglich behandelt zu werden, ist ein 

solides Wissen über die eigene Erkrankung wichtig

• Basiswissen über Hämophilie: warum bin ich überhaupt 

blutungsgefährdet? Wie ist die Vererbung? Welche Medikamente 

stehen zur Verfügung? …

• Erweitertes Wissen : warum und wo gibt es Hämophilie-Zentren und 

wie arbeiten diese? Welche Behandlung kann ich wo und mit welcher 

Vorbereitung durchführen lassen?



Älter werden mit Hämophilie

• Älter werdende Patienten mit Hämophilie müssen zu Spezialisten 

für Ihre Erkrankung werden

• leicht verfügbare Informationen zum Thema „Älter werden mit 

Hämophilie“

• Enger Kontakt zu kompetentem Hämophilie-Behandlungszentrum 

mit erfahrenen Spezialisten

• vollständiges Erfassen relevanter Gesundheitsinformationen 



Nijdam A, et al. Thromb Haemost 2016

Gelenkstatus bei Hämophilie



Sicherstellung lebenslange optimale Behandlung

• Langfristige Sicherstellung der Behandlungskosten:

ca. 5.000 – 6.000 Patienten mit Hämophilie A in Deutschland

ca. 60 % rekombinant, 40 % plasmatisch

Deutschland ca. 620-(800) Mio. IE Faktor VIII pro Jahr ~ 8 IE Kopf / Jahr

Rumänien 20 Mio. IE Faktor VIII / Jahr ~ 1 IE Kopf / Jahr

Weltweit 8,5 Mrd. € / Jahr für Hämophilie-Präparate, + 6 % / Jahr



Sicherstellung lebenslange optimale Behandlung

• Langfristige Sicherstellung der Behandlungskosten:

Hämophilie-Zentrum Homburg:

60 Patienten mit schwerer Hämophile A / B unter Prophylaxe:

70 kg: 2.000 IE x 2,5 x 0,85 € x 52 Wochen = 221.000,- € / Jahr 

x 60 = 13,3 Mio. € / Jahr (nur Präparatekosten ohne Komplikationen) 

• Teilhabe der Hämophilen am medizinischen Fortschritt

• neue Präparate (HWZ-Verlängerung, s.c., Hemmkörper)



Hämophilie-Zentrum am UKS
Internet-Auftritt

www.uks.eu/haemophilie-zentrum

Vorträge der Hämophilie-Symposien 2007-2016 abrufbar


