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Angeborene Thromboseneigungen (11)

Mangel der korpereigenen Gerinnungshemmstoffe
Antithrombin, Protein C, Protein S

In dieser Folge wollen wir uns mit einer weiteren
Gruppe angeborener Thromboseneigungen be-
schéftigen. Antithrombin, Protein C und Protein S
sind korpereigene Hemmstoffe der Gerinnung im
Blut, die in der Leber gebildet werden. Sie sorgen
im Normalfall daftir, dass die Blutgerinnung auf
den Ort des GefaRdefektes begrenzt bleibt und
schalten die Blutgerinnung bei ausreichender
Gerinnungsaktivitat ab.

Liegt ein Mangel eines dieser Stoffe vor, ver-
schiebt sich das Gleichgewicht der Gerinnung in
Richtung vermehrter Thrombenbildung, da die
Ubrigen fur die Fibrinbildung verantwortlichen
Gerinnungs-Faktoren ja unverandert sind. Wir
sprechen dann von ,Thrombophilie“ oder ,Hyper-
koagulabilitat®.

Fir alle drei Gerinnungs-Hemmestoffe sind ange-
borene Stérungen, d.h. Minderfunktionen, be-
kannt.

Funktion von Antithrombin, Protein C

und Protein S

Antithrombin: Hemmung der aktivierten Gerin-
nungsfaktoren 10 (Xa) und 2 (lla = Thrombin)
Funktion Protein C: Hemmung von aktiviertem
Faktor 5 (Va) und aktiviertem Faktor 8 (Vllla)
Funktion Protein S: Cofaktor von Protein C.

(In der Abbildung (Seite 4) stehen die griinen
Pfeile fiir eine Aktivierung, die roten Pfeile fir die
Hemmwirkung der Antikoagulatoren.)

Was bedeutet das fiir mich?

Ein Mangel der Antikoagulatoren flihrt zu einer
deutlich erh6hten Thromboseneigung. Die Risiko-
starke ist zum einen abhangig von der Art des
fehlenden Hemmstoffes. Antithrombin-Mangel-
zustande bergen das hdchste Thromboserisiko,
Protein-C-Mangel das zweithdchste und Protein-
S-Mangel von diese dreien das dritthdchste Risiko.
In Risikosituationen, hier sind insbesondere die
Einnahme von Ostrogenen (,Pille”, bestimmte
Wechseljahrspraparate) und die Schwangerschaft
zu nennen, steigt die Thrombosewahrscheinlich-
keit noch einmal zusétzlich an. So haben Patien-
tinnen mit diesen Mangelzustdanden unter dstro-

genhaltiger ,Pille” (sog. Ovula-
tionshemmer) ein erheblich
erhohtes Risiko. Weitere Risiko-
situationen sind Operationen,
langere Immobilisation, Bein-
verbande, langere Flige und
Reisen ohne Bewegungsmog-
lichkeiten, bosartige Erkran-
kungen, Erkrankungen, die mit
Flissigkeitsverlust einhergehen . . d. Hannelore Rott
(Durchfalle etc.).

AulBerdem ist eine erhdhte Rate von Schwanger-
schaftskomplikationen beschrieben, so dass eine
Schwangerschaft immer der besonderen Uber-
wachung und evtl. einer Medikation mit Heparin-
spritzen bedarf. Dies trifft in besonderem Mal3e
fuir die Patientinnen mit Antithrombin-Mangel zu,
hier muss in der Schwangerschaft immer eine
Heparinpropyhlaxe durchgeftihrt werden.

Wie wird behandelt?

Da diesen Mangelzustanden in der Regel ein ge-
netischer Defekt zugrunde liegt, kann man diesen
selbst nicht behandeln. Symptomlose Merkmals-
trager ohne Thrombosen in der Vorgeschichte
brauchen keine dauerhafte Medikation, sie sollten
lediglich auf die oben genannten Risikosituationen
aufmerksam gemacht werden und dann ausrei-
chend mit Heparinspritzen versorgt werden.

Nach Thrombosen ist in der Regel eine Medika-
tion mit einem die Blutgerinnung herabsetzenden
Medikament zu empfehlen, in der Regel ein Vit-
amin-K-Antagonist (VKA, z.B. Phenprocoumon).
Da bei Antithrombinmangel eine sehr hohe Rezi-
divrate (Wahrscheinlichkeit des Wiederauftretens
von Thromboembolien) bei diesen Stérungen be-
steht, ist oft eine dauerhafte gerinnungshemmen-
de Therapie mit VKA notwendig.
Ovulationshemmer (,,Pille” mit Ostrogen) und an-
dere Ostrogenpréparate sollten abgesetzt werden,
Ausnahme: Wenn aufgrund der Erkrankung ohne-
hin eine VKA-Therapie nétig ist, kann unter VKA
das Hormonpréparat weiter eingenommen
werden.
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Ist diese Storung selten?

Im Vergleich mit anderen Thromboseneigungen
Ja! Ca. 5 -6 % aller Thrombosepatienten weisen
einen solchen Mangel an Gerinnungshemmstoffen
auf.

Wie ist das mit der Vererbung?

Es handelt sich um einen erblichen Gendefekt, der
Manner und Frauen gleichermalen betrifft (Erb-
gang autosomal dominant). Fir Blutsverwandte

1. Grades (Kinder, Eltern, Geschwister) besteht
daher eine 50%ige Wahrscheinlichkeit, ebenfalls
Merkmalstrager zu sein. Eine Familienuntersu-
chung ist daher haufig sinnvoll, insbesondere eine
Untersuchung der weiblichen Familienmitglieder
vor geplanter Hormoneinnahme bzw. Schwanger-
schaft bzw. von evtl. an Thrombosen erkrankter
Familienmitglieder zur Einleitung einer adaquaten
Therapie (siehe Punkt 3).

Eine Untersuchung von Kindern ist in der Regel
problemlos ab dem 6. Lebensmonat maglich.

Wie wird die Diagnose gestellt?

Uber den Hausarzt oder Facharzt erfolgt eine
venose Blutentnahme. Aus dem Blut kann dann
die Aktivitat von Protein C, Protein S und Anti-
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thrombin bestimmt werden. Allerdings gibt es hier
einige Punkte zu beachten:

(7 Wegen der relativ kurzen Halbwertszeit der
Antikoagulatoren sollte ein langer Probentrans-
portweg vermieden werden. Oft macht es daher
Sinn, sich direkt in einem spezialisierten Labor
oder bei einem spezialisiertem Facharzt (sog.
Hamostaseologe = Gerinnungsspezialist)
vorzustellen.

(1 Die Untersuchung der Antikoagulatoren
Protein C und Protein S ist unter Einnahme eines
VKA schwierig und nur von erfahrenen Untersu-
chern beurteilbar. Fehldiagnosen sind leider
haufig.

7 Die Aktivitat von Protein S wird durch Ostro-
gene (Ovulationshemmer, Wechseljahrspraparate,
Schwangerschaft, Wochenbett) zum Teil deutlich
erniedrigt. Es kommt daher oft zu einer Fehldia-
gnose z.B. bei Thrombose wahrend einer Schwan-
gerschaft. Das Protein S sollte daher auch auf3er-
halb des Hormoneinflusses kontrolliert werden.
(7 Optimal wére also eine Bestimmung in einem
Abstand von etwa zwei Monaten nach VKA-Ein-
nahme oder Ostrogeneinfluss.

3 Gegebenenfalls sind fraglich pathologisch
Befunde auf jeden Fall zu Gberprufen.
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Was kann ich tun?

Es gibt leider keine Erndhrungsempfehlung, die
die Gerinnung positiv beeinflussen kann. Bei
Ubergewicht sollte allerdings mittels vollwertiger,
vitaminreicher Ernahrung eine Gewichtsreduktion
angestrebt werden. Regelmaldige Bewegung und
sportliche Aktivitaten sind als Thromboseschutz
sehr zu empfehlen. Sind bereits Thrombosen auf-
getreten, sollten sie sich zur Vermeidung einer
wiederholten Thromboembolie sorgféltig an die
vorgeschriebene Medikation halten. Auch das
Tragen von Stutzstrimpfen (Kompressionsthera-
pie) ist unbedingt zu empfehlen, da hiermit das
Risiko einer haufigen, unangenehmen Spatkom-
plikation, des sog. postthrombotischen Syndroms
(Schwellungen, Hautveranderungen, ,,offene
Beine), minimiert werden kann. Auch abend-
liches Hochlegen der Beine ist sinnvoll. Hitze der
Beine, insbesondere durch dauerhafte Sonnen-
einstrahlung, sollte vermieden werden.
Saunabesuche werden dagegen, wegen des
Wechsels Kalte/Warme, von einigen Patienten als
angenehm empfunden.

=> Hier gilt also: Einfach ausprobieren!

Verfasserin: Dr. med. Hannelore Rott, Fachirztin fiir Transfusions-
medizin; MVZ Labor Duisburg, Konigstr. 53, D-47051 Duisburg,
E-Mail: ambulanz@mvz-labor-duisburg.de [

Leserbriefe

Die Notwendigkeit in Bewegung zu
bleiben, ist wichtig!

Der Ordner ist mit den 40 Ausgaben der ,,Gerin-
nung“ gerade voll geworden. Dabei findet man
immer wieder etwas neues, weil jede Ausgabe
interessantes bringt. Ich geniel3e das jedes Mal.
Ihre Bemerkung zum ,Rattengift” bringt mich zum
schreiben. Die letzten Jahre meiner Berufstéatigkeit
war ich in einer grof3en Klaranlage tétig. Kanéle
und Rattengift gehodren ja dazu. Bei der Erkldrung
zum Schutz davor bin ich auf das Gegenmittel
Vitamin K gestofsen und das war ja Konakion®,
welches ich zu jener Zeit zuhause hatte.

Mein damaliger Hausarzt, darauf angesprochen,
meinte: ,Na ja, das stimmt schon. Aber sie
nehmen das ja kontrolliert ein, die Tiere sollen es
ja in Mengen fressen.” Damit war das erledigt.

Im Alter von 47 Jahren bin ich in der Nacht -
Freitag auf Samstag - mit Herzrasen aufgewacht.
Das wurde erst nach einer Spritze beim damals
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Diensthabenden ortsanséssigen Arzt im Laufe
des Tages besser. Der Hausarzt empfahl dann
montags, im Krankenhaus nachschauen zu lassen.
Dort stellte man Vorhofflimmern fest und eine,
sehr schlecht sichtbare, Verengung der Mitralklap-
pe. Damals begann dann - zunéchst fir ein Jahr
- die Behandlung mit Gerinnungshemmern. Jetzt
nehme ich Phenprocoumon gut 24 Jahre lang ein
und seit 1997 kontrolliere ich selbst.

Bergwandern sei nun passee, aber sonst solle ich
mich normal verhalten. Das Ganze war fir jemand,
der noch nicht mal 50 war, schon ein Schock.

Den Kardiologen, der sich dann niedergelassen
hat, habe ich heute noch als ,,Hausarzt

1991 kam dann der erste Herzschrittmacher, dann
ab 1993 Vorruhestand, 1997 - drei Tage nach
meinen 57 Geburtstag - vier Bypésse gesetzt.

Die Mitralklappe hat man wegen ,Vernarbung”
belassen. Mittlerweile habe ich den dritten
Schrittmacher und auch die Mitralklappe trotz
geringer Offnungsflache.

Der Kardiologe meint: Solange Sie noch mit dem
Fahrrad die 20 km zur Praxis und zurtick fahren
und dann noch 175 Watt auf dem Ergometer
treten kdnnen, ist kein Bedarf fiir eine OP.

Fir mich bleibt, jetzt mit 71, die Erkenntnis: Du
darfst nicht alles negieren, was mit der Krankheit
zu tun hat, aber auch nicht tiberbewerten. Wan-
dern und Rad fahren, in Bewegung mit Belastung
bleiben. Ich war nie ein Sportler, aber die Not-
wendigkeit etwas zu tun, habe ich schon lange
erkannt und mein Kardiologe sagt: ,Wenn Sie das,
was Sie tun nicht gemacht hatten, dann ware es
schlechter um Sie bestellt.”

Fahren Sie fort auf lhrem Weg mit dem Ratgeber
,Die Gerinnung®. Ich hoffe, dass ich sie noch

lange lesen kann. WM.

»Leberkur“ mit Mariendistel-

Ppraparaten

In der Ausgabe Nr. 40, Seite 9 ver6ffentlichten Sie
einen Leserbrief, in dem von einer ,Leberkur” die
Rede ist. Dabei wir diese Leberkur mit Marien-
distel-Praparaten empfohlen.

Hiermit mochte ich Sie bitte, die Wirkungen und
Nebenwirkungen einmal objektiv tberpriifen zu
lassen. Der Grund meiner Anfrage ist, dass ich
auch schon negative Berichte tiber Wirkung und
Nebenwirkungen erfahren habe. Meine Patienten
habe ich aus Vorsicht bislang der ,Leberkur” ver-
schont. Dr. M. D.



