Orthopadische Behandlung
der hamophilen Arthropathie
ESa@~] in Homburg

Einladung zum
Hamophilie-Symposium

Homburg Jung J

Hamophilie-Zentrum am
Universitatsklinikum des Saarlandes

\Vorstellung der

9 Kilinik fur Orthopadie und Orthopadische Chirurgie

10:00 bis 17:00 Uhr (Direktor: Prof. Dr. D. Kohn)

Schlossberg-Hotel Homburg /Saar
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Grundung eines Arbeitskreises (MSK)

Muskuloskelettaler.s”

Arbeitskreis & Hdmophilie
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Muskuloskelettaler..”

Arbeitskreis < Himophilie

Zusammen gesetzt aus:

konservativen Orthopaden

operativen Orthopaden

Hamostasiologen

Orthop. University
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Muskuloskelettaler..”

Arbeitskreis < Himophilie

Ziele Bundesweite einheitliche orthopadische
Versorgung durch Anbindung an CCCs /
hamostaseologischen Einrichtungen

Aufstellung von einheitlichen Behandlungs-
Empfehlungen / Leitlinien / EMB

Aus- und Weiterbildung von Kollegen in der
orthopadischen Hamophilie Behandlung

Mitbeteiligung an der Bundesweit entstehenden
Hamophilie Datenbank
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Muskuloskelettaler..”

Arbeitskreis < Himophilie

Homburg
Mal3geblich beteiligt an der Erarbeitung der Leitlinien

Eingebettet in das Homburg CCC

Leistungsfahige Orthopadie mit komplettem Spektrum

Regelmaldige ambulante Kontrolluntersuchungen
zur Friherkennung (im CCC)

Grol3e Arthroskopische Erfahrung, Endoprothesen
Incl. Wechseloperationen




Muskuloskelettaler.s”

Arbeitskreis < Himophilie

Aktuelle Behandlungsoptionen
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Hamophile Arthropathie

» X-chromosomal rezessiv
« 1. Hamophiliefamilie 1349 in Frankfurt beschrieben

 seit Anfang des 19. Jahrhunderts zunehmend Berichte

e Durchbruch durch Konig und Bokelmann 1891

Obduktionsergebnisse — 3 Auffalligkeiten:

,die ausserordentlich starke Hyperplasie der Synovialzotten*

o .die braune Pigmentierung derselben, sowie der Synovialis und
teillweise des Knorpels*

o die Gestaltveranderungen an der Oberflache des Gelenkknorpels®
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Hamophile Arthropathie

Epidemiologie

85 % der Patienten — Hamophilie A
15 % — Hamophilie B

selten: von Willebrand-Syndrom
1 — 2/ 10.000 neugeborene Knaben

Umfrage 1992 an Hamophilie — Zentren
> 3.090 Hamopnhilie — Patienten

80 % entwickeln eine Arthropathie

rthop. Universi
B
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Hamophile Arthropathie

Klinik

Knie- >> Ellenbogen- >> Sprung- >> Huft- >> Schultergelenk

Ausnahme:

2. Lebensdekade — Sprung- >> Kniegelenk

Sehr selten bakterielle Arthritiden

(Hyperamie der geschadigten Gelenke als protektiver Faktor?)

Orthop. University
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Hamophile Arthropathie

Stadieneintellung nach Arnold u. Hilgartner

Akuter Hamarthros

Subakuter Hamarthros

Chronischer Hamarthros

schmerzhafte Gelenkschwellung,
Bewegungseinschrankung

Bewegungseinschrankung, meist
nur gering schmerzhatt,
gelenknahe Osteoporose,
Verbreiterung der Epiphysenfuge

wie Stad. Il + Rontgenschatten
der Synovialmembran durch Eisen,
subchondrale Pseudozysten

wie Stad. Il + Gelenkspaltverschmalerung,
Knorpeldestruktion

wie Stad. |V + Gelenkkontrakturen,
durch Fibrose, starke Verbreiterung
der Epiphysenfuge, Disorganisation “» e
des Gelenkes

Homburg / Saar



Hamophile Arthropathie

Schwere der Arthropathie

korreliert umgekenhrt

mit der Aktivitat der Gerinnungsfaktoren

Schwere Hamophilie - < 1% Restaktivitat
Mittelschwere - 1-5 %
L eichte - 5-15 %

Orthop. University
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Hamophile Arthropathie

Pathogenese

Hamatome in Synovialmembran
Hamarthros
Erythrozytenzerfall in Synovialflussigkeit
Hémoglotinabbau
Siderose — Bildung *unkonjug. Bilirubin
Reiz — Verdickung der. Synovialmembran
empfindlicher gegenuber. Traumata
rezidiv. Blutungsepisoden

v £y
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Pathogenese

Hamophile Arthropathie

Hamoglobin + Bilirubin

l

Diffusion in den Knorpel

l

Hemmung der
Glykesaminglykansynthese

Proteoglykanverlust /
Knorpeldestruktion

Orthop. University
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Hamostasiologe

Therapiemoglichkeiten
hamophiler

Patient\
Orthopadietechniker

Nuklearmediziner

Physiotherapeut/
Ergotherapeut

Orthop. University
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Therapiemoqglichkeiten

Zlele

» VVerhinderung oder Reduktion weiterer Blutungsepisoden
s Erhaltung der Gelenkbeweglichkeit

o \Verhinderung der Muskelatrophie

rthop. Universi
B
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Therapiemoqglichkeiten

Regelmassige,
frih einsetzende,
prophylaktische
Faktorsubstitution
\Verzogert
den naturlichen Verlauf
der hamophilen Arthropathie
(Kinder!)

Orthop. University
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Therapiemoqglichkeiten

Faktorsubstitution

Bedarfsbehandlung/
On-demand

b.B. direkt nach dem Eintritt
der Blutung zur Blutstillung
oder
Situationsbedingt vorbeugend

Dauerprophylaxe

langfristig mehrmals
wochentlich vorbeugend

Orthop. University
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Therapiemoqglichkeiten

Akute Einblutung

o sofortige Faktorsubstitution

» Ruhigstellung des Gelenks bzw. Bettruhe

e Physiotherapie / Elektrotherapie / Eistherapie/ Entlastung

« Schmerztherapie z.B. NSAR (Ibuprofen, Diclofenac)

 pel massiven Blutungen Gelenkpunktion, Aspiration, Spulung

Synovektomie, koagulieren intraartikularer Gefaisblutungen

rthop. Universi
B
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Therapiemoqglichkeiten

Synoviorthese
Chemisch Radio- (RSO)
sklerosierende Substanzen (z.B. Yttrium-90,
(z.B. 500 mg Rifampicin Rhenium-196)

In 10 ml Lokalanasthetikum)

Orthop. University
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Therapiemoqglichkeiten

* Physio-/ Ergotherapie
(Beugekontrakturen, Achsdeformitaten)

» Absatzerhohung

e Schuhzurichtung (z.B. Abrollhilfen)

e Arthrodesenstiefel

e Orthesen

rthop. University
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Kniegelenk

48 jahriger Patient

e bekannte Hamophilie A

o rezidiv. Ergusse

e anamnest. Faktorsubstitution
» keine Voroperationen




Kniegelenk




Kniegelenk




lenk
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Kniegelenk




Kniegelenk

5 J. nach Implantation einer bikondylaren Oberflachenersatzprothese



Oberes Sprunqgqgelenk







Oberes Sprunqgqgelenk

tient, rezidiv. Einplutungen,
ntermittierende Einklemmungen




Oberes Sprunqgqgelenk




Oberes Sprunqgqgelenk




Oberes Sprunggelenk

21010/ 2007

s7janriger Patient, Hamopnilie A
0P



Oberes Sprunqgqgelenk




Ellenbogengelenk

25jahrige Patientin, Hamophilie A




Ellenbogengelenk

- (partielle) offene Synovektomie
- Radiuskopfchenresektion

- Arthrodese

- Orthesenversorgung

- Endoprothetik (Ausnahmefalle)



Hlftgelenk

Implantatwahl in Abhangigkeit von der Gelenk- und Knochendestruktion



Universitatsklinikum des Saarlandes

Klinik fur Orthopéadie und Orthopadische Chirurgie
Leitung: Prof. Dr. Dieter Kohn

Sprechstunde flr
Hamophiliekranke

Dr. Jochen Jung

Oberarzt
Tel. 06841 16-24519

Jochen.Jung@UKS.eu




	Foliennummer 1
	Foliennummer 3
	Foliennummer 4
	Foliennummer 5
	Foliennummer 6
	Foliennummer 7
	Foliennummer 8
	Foliennummer 9
	Foliennummer 10
	Foliennummer 11
	Foliennummer 12
	Foliennummer 13
	Foliennummer 14
	Foliennummer 15
	Foliennummer 16
	Foliennummer 17
	Foliennummer 18
	Foliennummer 19
	Foliennummer 20
	Foliennummer 21
	Foliennummer 22
	Foliennummer 23
	Foliennummer 24
	Foliennummer 25
	Foliennummer 26
	Foliennummer 27
	Foliennummer 28
	Foliennummer 29
	Foliennummer 30
	Foliennummer 31
	Foliennummer 32
	Foliennummer 33
	Foliennummer 34
	Foliennummer 35
	Foliennummer 36
	Foliennummer 37
	Foliennummer 38
	Foliennummer 39

