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Beschreibung:

Bei einer Immunkoagulopathie beeinflussen AutoantikOrper die Funktion einzelner
Gerinnungsfaktoren. Je nach gehemmtem Gerinnungsfaktor, dessen Restaktivitat und der
Bindungsstarke kann eine unterschiedlich starke Blutungsneigung bestehen:

Faktor XIl, XI:  hdufig, nach Infekten; keine Blutungsneigung

Faktor VIII, IX: selten, erworbene Hamophilie; je nach Restaktivitat starke Blutungsneigung
Faktor X: sehr selten; je nach Restaktivitat starke Blutungsneigung

Faktor V: sehr selten; je nach Restaktivitat starke Blutungsneigung

Faktor ll: sehr selten; je nach Restaktivitat starke Blutungsneigung
Faktor VII: sehr selten; keine? Blutungsneigung
Faktor Xlll: sehr selten; variable Blutungsneigung

Faktor VWF: sehr selten; variable Blutungsneigung

Therapiem0glichkeiten:

- Reduktion der Blutungsneigung: humane Gerinnungsfaktorkonzentrate sind bei hohen
Inhibitor-Titern meist wirkungslos. Daher bleibt meist nur rhFVila (Novoseven®). Dosis 45-90 mcg/kg
alle 2-4 h, Fachinformation beachten!

- Verhinderung der AntikOrperbildung: heute werden als Immunsuppression fast nur mehr Steroide
und (off-label) Rituximab verwendet.

Uberwachung:
Aktivitdtsbestimmung des jeweiligen Gerinnungsfaktors

Quantifizierung des Inhibitor Titers mit dem Bethesda Assay (und Modifikationen davon).

Bei Fragen und Unklarheiten sollte Kontakt mit einer Gerinnungs-Spezialabteilung Kontakt
aufgenommen werden.
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