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•• XX--chromosomalchromosomal rezessivrezessiv

•• 1. H1. Häämophiliefamilie 1349 in Frankfurt beschriebenmophiliefamilie 1349 in Frankfurt beschrieben

•• seit Anfang des 19. Jahrhunderts zunehmend Berichteseit Anfang des 19. Jahrhunderts zunehmend Berichte

•• Durchbruch durch KDurchbruch durch Köönig und nig und BokelmannBokelmann 18911891

Obduktionsergebnisse Obduktionsergebnisse –– 3 Auff3 Auffäälligkeiten:lligkeiten:

„„die die ausserordentlichausserordentlich starke Hyperplasie der starke Hyperplasie der SynovialzottenSynovialzotten““

•• „„die braune Pigmentierung derselben, sowie der die braune Pigmentierung derselben, sowie der SynovialisSynovialis undund

teilweise des Knorpelsteilweise des Knorpels““

•• „„die die GestaltverGestaltveräänderungennderungen an der Oberflan der Oberflääche des Gelenkknorpelsche des Gelenkknorpels““

HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

EpidemiologieEpidemiologie

85 % der Patienten 85 % der Patienten –– HHäämophilie Amophilie A

15 % 15 % –– HHäämophilie Bmophilie B

selten: von Willebrandselten: von Willebrand--Syndrom Syndrom 

1 1 –– 2/ 10.000 neugeborene Knaben2/ 10.000 neugeborene Knaben

Umfrage 1992 an HUmfrage 1992 an Häämophilie mophilie –– ZentrenZentren

> 3.000 H> 3.000 Häämophilie mophilie –– PatientenPatienten

80 % entwickeln eine 80 % entwickeln eine ArthropathieArthropathie
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

KlinikKlinik

KnieKnie-- >> Ellenbogen>> Ellenbogen-- >> Sprung>> Sprung-- >> H>> Hüüftft-- >> Schultergelenk>> Schultergelenk

Ausnahme:Ausnahme:

2. Lebensdekade 2. Lebensdekade –– SprungSprung-- >> Kniegelenk>> Kniegelenk

Sehr selten bakterielle ArthritidenSehr selten bakterielle Arthritiden
((HyperHyperäämiemie der geschder geschäädigten Gelenke als digten Gelenke als protektiverprotektiver Faktor?)Faktor?)
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

Stadieneinteilung nach Arnold u. Stadieneinteilung nach Arnold u. HilgartnerHilgartner

Akuter Akuter HHäämarthrosmarthros II schmerzhafte Gelenkschwellung,schmerzhafte Gelenkschwellung,
BewegungseinschrBewegungseinschräänkungnkung

Subakuter Subakuter HHäämarthrosmarthros IIII BewegungseinschrBewegungseinschräänkung, meistnkung, meist
nur gering schmerzhaft,nur gering schmerzhaft,
gelenknahe Osteoporose,gelenknahe Osteoporose,
Verbreiterung der EpiphysenfugeVerbreiterung der Epiphysenfuge

Chronischer Chronischer HHäämarthrosmarthros IIIIII wie Stad. II + Rwie Stad. II + Rööntgenschattenntgenschatten
der der SynovialmembranSynovialmembran durch Eisen,durch Eisen,
subchondralesubchondrale PseudozystenPseudozysten

IVIV wie Stad. III + Gelenkspaltverschmwie Stad. III + Gelenkspaltverschmäälerung,lerung,
KnorpeldestruktionKnorpeldestruktion

VV wie Stad. IV + wie Stad. IV + GelenkkontrakturenGelenkkontrakturen,,
durch durch FibroseFibrose, starke Verbreiterung, starke Verbreiterung
der Epiphysenfuge, der Epiphysenfuge, DisorganisationDisorganisation
des Gelenkesdes Gelenkes
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

Schwere der Schwere der ArthropathieArthropathie

korreliert umgekehrtkorreliert umgekehrt

mit der Aktivitmit der Aktivitäät der Gerinnungsfaktorent der Gerinnungsfaktoren

Schwere HSchwere Häämophiliemophilie -- < 1% Restaktivit< 1% Restaktivitäätt
MittelschwereMittelschwere -- 11--5 %5 %
LeichteLeichte -- 55--15 %15 %
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

PathogenesePathogenese

HHäämatome in matome in SynovialmembranSynovialmembran

HHäämarthrosmarthros

ErythrozytenzerfallErythrozytenzerfall in in SynovialflSynovialflüüssigkeitssigkeit

HHäämoglobinabbaumoglobinabbau

Siderose Siderose –– Bildung v. Bildung v. unkonjugunkonjug. Bilirubin. Bilirubin

Reiz Reiz –– Verdickung der Verdickung der SynovialmembranSynovialmembran

empfindlicher gegenempfindlicher gegenüüber Traumataber Traumata

rezidiv. Blutungsepisodenrezidiv. Blutungsepisoden

Circulus vitiosusCirculus vitiosus
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HHäämophilemophile ArthropathieArthropathie

PathogenesePathogenese

HHäämoglobin + Bilirubinmoglobin + Bilirubin

Diffusion in den KnorpelDiffusion in den Knorpel

Hemmung der Hemmung der GlykosaminglykansyntheseGlykosaminglykansynthese

ProteoglykanverlustProteoglykanverlust / Knorpeldestruktion/ Knorpeldestruktion
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

HHäämostasiologemostasiologe

Physiotherapeut/Physiotherapeut/
ErgotherapeutErgotherapeut

OrthopOrthopäädede

OrthopOrthopäädietechnikerdietechniker

hhäämophilermophiler
PatientPatient

NuklearmedizinerNuklearmediziner
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

ZieleZiele

•• Verhinderung oder Reduktion Verhinderung oder Reduktion 

weiterer Blutungsepisodenweiterer Blutungsepisoden

•• Erhaltung der GelenkbeweglichkeitErhaltung der Gelenkbeweglichkeit

•• Verhinderung der MuskelatrophieVerhinderung der Muskelatrophie
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

RegelmRegelmäässigessige, , 

frfrüüh einsetzende, h einsetzende, 

prophylaktische prophylaktische 

FaktorsubstitutionFaktorsubstitution

VerzVerzöögert gert 

den natden natüürlichen Verlauf rlichen Verlauf 

der der hhäämophilenmophilen ArthropathieArthropathie

(Kinder!)(Kinder!)
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

FaktorsubstitutionFaktorsubstitution

Bedarfsbehandlung/Bedarfsbehandlung/
OnOn--demanddemand

b.Bb.B. direkt nach dem Eintritt. direkt nach dem Eintritt
der Blutung zur Blutstillungder Blutung zur Blutstillung

oder oder 
situationsbedingt vorbeugendsituationsbedingt vorbeugend

DauerprophylaxeDauerprophylaxe

langfristig mehrmalslangfristig mehrmals
wwööchentlich vorbeugendchentlich vorbeugend
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

Akute EinblutungAkute Einblutung

•• sofortige Faktorsubstitutionsofortige Faktorsubstitution

•• Ruhigstellung des Gelenks bzw. BettruheRuhigstellung des Gelenks bzw. Bettruhe

•• Physiotherapie / Elektrotherapie / Eistherapie/ EntlastungPhysiotherapie / Elektrotherapie / Eistherapie/ Entlastung

•• Schmerztherapie durch NSARSchmerztherapie durch NSAR

•• bei massiven Blutungen Gelenkpunktion, Aspiration, Spbei massiven Blutungen Gelenkpunktion, Aspiration, Spüülunglung

SynoviortheseSynoviorthese, , SynovektomieSynovektomie
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

SynoviortheseSynoviorthese

ChemischChemisch
sklerosierendesklerosierende SubstanzenSubstanzen
(z.B. 500 mg (z.B. 500 mg RifampicinRifampicin
In 10 ml LokalanIn 10 ml Lokalanäästhetikum)sthetikum)

RadioRadio-- (RSO)(RSO)
(z.B. Yttrium(z.B. Yttrium--90,90,
RheniumRhenium--196)196)
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TherapiemTherapiemööglichkeitenglichkeiten

•• PhysioPhysio--/ Ergotherapie/ Ergotherapie

((BeugekontrakturenBeugekontrakturen, Achsdeformit, Achsdeformitääten)ten)

•• AbsatzerhAbsatzerhööhunghung

•• Abrollhilfen (z.B. Schmetterlingsrolle)Abrollhilfen (z.B. Schmetterlingsrolle)

•• ArthrodesenstiefelArthrodesenstiefel

•• OrthesenOrthesen



KniegelenkKniegelenk

•• 48 j48 jäähriger Patienthriger Patient
•• bekannte Hbekannte Häämophilie Amophilie A
•• rezidiv. Ergrezidiv. Ergüüssesse
•• anamnestanamnest. Faktorsubstitution. Faktorsubstitution
•• keine Voroperationenkeine Voroperationen



KniegelenkKniegelenk



KniegelenkKniegelenk



KniegelenkKniegelenk



KniegelenkKniegelenk



KniegelenkKniegelenk

5 J. nach Implantation einer 5 J. nach Implantation einer bikondylbikondyläärenren OberflOberfläächenersatzprothesechenersatzprothese



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk

23j23jäähriger Patient, rezidiv. Einblutungen, hriger Patient, rezidiv. Einblutungen, 
seit 3 Monaten intermittierende Einklemmungenseit 3 Monaten intermittierende Einklemmungen



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk

20022002 20072007

37j37jäähriger Patient, Hhriger Patient, Häämophilie Amophilie A



Oberes SprunggelenkOberes Sprunggelenk



EllenbogengelenkEllenbogengelenk

25j25jäährige Patientin, Hhrige Patientin, Häämophilie Amophilie A



EllenbogengelenkEllenbogengelenk

-- (partielle) offene (partielle) offene SynovektomieSynovektomie

-- RadiuskRadiuskööpfchenresektionpfchenresektion

-- ArthrodeseArthrodese

-- OrthesenversorgungOrthesenversorgung

-- EndoprothetikEndoprothetik noch unklarnoch unklar



HHüüftgelenkftgelenk

Implantatwahl in AbhImplantatwahl in Abhäängigkeit von der Gelenkngigkeit von der Gelenk-- und Knochendestruktion und Knochendestruktion 



Vielen DankVielen Dank

ffüür r 

IhreIhre

AufmerksamkeitAufmerksamkeit
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