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HAMOPHILIE-BLATTER

MITTEILUNGEN DER DEUTSCHEN HAMOPHILIEGESELLSCHAFT 1967

BRENNENDE PROBLEME UND NAHZIELE DER DEUTSCHEN HAMOPHILIEGESELLSCHAFT

von Prof, R, Marx, Miinchen

Meine sehr verehrten Damen und Herren!

Wer hier im Saale liebt nicht das Leben} Die Friilhlingssonne, eine blithende Sommerwiese, ein Rosenbeet,
ein Shakespeare-Stiick oder eine Symphonie von Bruckner? Wer mdchte verzichten auf einen Wein, sagen
wir aus der Pfalz, oder auf ein bayerisches Bier? Wer aber das Leben liebt, wird es auch seinem von der
Natur benachteiligten Bruder gonnen, wird ihm helfen wollen "damit es ihm wohl ergehe und er lange le-

be auf Erden”, Dabei ist "ihm" doppeldeutig gemeint,

Zu denen, welchen wir in dem derzeitigen Stadium der Entwicklung der Medizin vielfaltig helfen kénnen,

gehéren die "Bluter”,



Marx 1967 .

Warum ist es nun so schwer, optimale Konzentrate an Gerinnungsfaktor VIII zu produzieren und in ausreichen=

der Menge auf den Markt zu bringen?

1.

Wegen der grofen Empfindlichkeit des Proteins Faktor VIII, die seine prdparative Reinigung bisher so sehr
erschwert hat, Das antihimophile Globulin ist gewissermaBen "ein diinnwandiges, fein geschliffenes Glas

unter lauter Zinnkriigen" (wobei unter Zinnkriigen die stabileren anderen BluteiweiBkorper zu verstehen sind).

Wegen dem relativ variablen Gehalt des normalen Menschenblutes an Faktor VIII. Normalmenschen haben
zwischen 50 % und 150 % an Faktor VIII im Blut und gegeniiber Tierblut, z.B. Schweine- oder Rinder=
blut, iiberhaupt einen relativ sehr niedrigen Faktor VIII~-Titer, etwa 1/10 bis 1/20 des Titers von Schwei-

neblut,

Wegen der geringen Lebensdauer des antihdmophilen Globulins im menschlichen Organismus, die sich in
einer geringen Halbwertszeit von 4 - 12 Stunden ausdriickt, Diese geringe Lebensdauer des Proteins "anti=
hdmophiles Globulin™ in der Blutbahn erschwert die Aufrechterhaltung eines hdheren Titers an Faktor VIII
sehr und erfordert bei Verwendung von Human-Faktor-VIII-Prdparaten eine tdglich mehrfache Nachinjek-

tion, um einen bestimmten Blutspiegel an Faktor VIII aufrechterhalten zu kénnen.
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HAMOPHILIE-BLATTER

MITTEILUNGEN DER DEUTSCHEN HAMOPHILIEGESELLSCHAFT 1967

Nach den Nahzielen noch einige Worte zu den Fernzielen, Die zundchst nur in den grofen Umrissen zu er-

fassenden Fernziele konnen nur mit hohem Einsatz von vielen Wissenschaftlern allenfalls in jahrelanger Arbeit

erreicht werden. Vielleicht ist es totzdem gut, sie einmal zu formulieren:

e

Die Reindarstellung der Einzelfaktoren, deren Fehlen Coagulations- und Hdmostase-Defekte bewirkt in
einer Weise, daB eine Sequenzanalyse, eine immunologische und vielleicht sogar chemische Bestimmung

moglich wird.
Die Synthese der Molekiile der Einzelfaktoren (analog dem allerdings viel kleineren Molekill Insulin),

Die Aufkldrung der chemischen Wirkung der Reinfaktoren im Molekularbereich ("Molekularbiologie der

Coagulationsfaktoren™),
Systematisches Suchen nach chemischen Substituten der Reinfaktoren,

Systematische Suche nach peroral wirksamen und vertrdglichen chemischen Substituten der Reinfaktoren.
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Lebanslauf.

Am 22, Msi 1912 wurde ich in Landstuk]l in der Rhein-
pfalz als Schn des Arztes Dr. Josef Marx und seiner
Ehefrau Hariag Josefine, geb. Weiner, geboren. In Land-
stubl besuchte ich die Volksschule und die Lateinschuls,
anschlieBend in Faisarslsutern das humanistische Gymma-
sium, das ich im Frihjshr 1532 absolvisrtia. Die ersten
o wemester studierte lch an der Universiiit Minchen,
wo ieh euch iIm Herbst 1934 das Physikom bestand. Je
gin klinisches Semester verbrackte ich an den Univer-
sitdten Freiburp 1.Br. und in Berlin. Das medizinische
Staatsexamen bestand ich sm 18. Dezember 1937 in in-
chen. Im Janusr und Februar 12358 arbeitete ich im
physiclogisch-chemischen lLaboratorium der 1.Medizini-
schen Universitidtsklinik Miinchen und war denn bis 1.0k-
tober 1938 als Medizinslpraktikant an der 1.Medizini-
schen Universitdtsklinik MRinchen (Vorstand: Professor
Dr. W. 3t epp). Seit 1.0ktcher 1938 bin ich als Me-
dizinalpraktikant gn der Dermotologischen Universitdts-
klinik (Vorstand: Professor Dr. J M a y r) tditig.



1937
1938

April 1940 Pathologisches Institut, chem. Abtlg. Thalkirchnerstr.

1940

Prof. Dr. Rudolf Marx
22.05.1912 - 19.01. 1990

Staatsexamen in Munchen

Medizinalpraktikant in der 1. Med. Klinik / klin. chem. Labor
1936-1939 Promotion ,Pectin, Blutgerinnung und Blutstillung”

Erster Hamophiliepatient

1941-1942 Wehrdienst, Kriegslazarett in Russland
1941-1946 Pathologisches Institut, chem. Abtlg. Thalkirchnerstr,

1948
1949
1953
1953

Vitaminologisch-Ernahrungsphysiologische Studien
I.LA. des Reichsforschungsrates

Volontar in der 1. Med. Klinik Ziemssenstr. 1
Klinisches Labor in der 1. Med. Klinik
Hamostaseologische Ambulanz

Habilitationsschrift ,Hamostaseologie”
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Habilitationsschrift Prof. Rudolf Marx, 1953




Die Hamostaseologie ist die Lehre von der Blutstillung, d.h.
vom ,Stehen und Steckenbleiben des Blutes® (R. Marx)
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Zweck des Vereines

Die Deutsche Arbeitsgemeinschaft fur Blutgerinnungsforschung ist eine gemein-
nitzige Arbeitsgemeinschaft von Spezialisten, die auf dem Gebiet der Blutgerin-
nung tatig sind. Sie bezweckt eine Vertiefung der Forschung auf dem Gebiet der
Blutgerinnung durch Austausch von Forschungsergebnissen und durch Pflege eines
personlichen Kontaktes ihrer Mitglieder in Form von Kolloquien (Symposien).

Griindung der DAB 1956
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Niederschrift Uber die Bestellung des Vorstandes
der Deutschen Hamophiliegesellschaft (DHQG)

Am 30. November 1956 fand in der Medizinischen Universitatsklinik Heidelberg
die Grindungsversammlung der Deutschen Hamophiliegesellschaft statt.

Als Vorstandsmitglieder wurden bestellt:

Senatsprasident Dr. jur., Dr. med. h. ¢c. Hermann Miesbach, Minchen 8,

AuBere Prinzregentenstrale 67

Rechtsanwalt Heinz Wollmeringer, Minchen 13, FriedrichstraBBe 2
Privatdozent Dr. med. H, Hartert, Oberarzt, Heidelberg

Professor Dr. med. J. JUrgens, Frankfurt a. M.
Privatdozent Dr. med. R. M a r x, Oberarzt, Muanchen 23, Osterwaldstrale 16

Heidelberg, den 30. 11. 1956

Die Grindungsmitglieder:

Prof. Dr. E. Perlick

Prof. Dr. med. F. H. Schulz

Dr. med. habil. W.Remde

Dr.C.Hagitte

Priv.-Doz. Dr. med. R. M arx, Oberarzt,
Minchen, Osterwaldstrale 16

Priv.-Doz. Dr. med. N. Goossens,
Minchen

Priv.-Doz. Dr. med. S. Witte,
Mediz. Univ.-Klinik Erlangen

Priv.-Doz. Dr. med. F. K. Beller,
Tibingen, Univ.-Frauenklinik

Prof. Dr. med. W. Kinzer, Oberarzt,
Universitats-Kinderklinik, Wiirzburg

Priv.-Doz. Dr. med. R. Gross, Oberarzt,
Marburg/Lahn, Kleistweg 2

Prof. Dr. Fr. Ko ¢ h, GieBen, Ludwigstr. 76

Priv.-Doz. Dr. med. J. Oe hm e, Oberarzt,
Marburg/Lahn, LiebigstraBe 34

Priv.-Doz. Dr. Achenbach, Oberarzt
der Medizinischen Univ.-Poliklinik K&ln

Dr. med. Hans E g li, Wissenschaftlicher
Assistent am Physiologischen Institut der
Universitat Bonn

Dr. med. Harald Ha u p t, Wissenschaftlicher
Assistent an der Univ.-Kinderklinik Bonn

Prof. Dr. J. Jirgens, Frankfurt,
Il. Med. Klinik

Priv.-Doz. Dr. L. Réoka, Frankfurt,
Phys.-Chem. Institut

Priv.-Doz. Dr. H. Hartert, Heidelberg,
Med. Klinik

Dr.H. G.Lasch, Heidelberg, Med. Klinik
Dr. K. M. Hoérder, Freiburg, Med. Klinik



8§ 10

Als Zusatzorganisation zur DAB grinden Laien und die Mitglieder der DAB die
Deutsche Hamophmegesellschaft durch die die Ziele der DAB unterstitzt werden
sollen.

Im einzelnen bezweckt diese Gesellschaft (DHG):

1. Optimale Kommunikation des Spezialschrifttums’ Uber Blutungskrankheiten:
Forderung von Einzeldarstellungen, Monographien, Zusammenstellungen ad
usum medicorum unter Voraussetzung der Zustimmung der DAB.

2. Férderung der sozialen Eingliederung der betroffenen Personen, vorwiegend
durch gegenseitige Hilfeleistung.

3. Zuganglichmachung von Spezialtherapeutika, soweit solche entwickelt worden
sind bzw. werden kénnen, in besonders schweren Fallen nach MaBgabe der
vorhandenen Mittel. Hilfe auch eventuell an Patienten im deutschsprachigen
Gebiet auBerhalb der Bundesrepublik.

4. Persoénliche Speznalberatuhg der Patienten und ihrer Angehdrigen im engen
Kontakt mit Augenarzten, Orthopéaden, Chirurgert und Frauenarzten in Spezial-
taboratorien bzw. H&morrhagiker-Ambulanzen.

5. Kontak mit Dienststellen des Staates und der groBen Organisationen mit dem
Hinweis auf die dringende Notwendigkeit der Entwicklung einer optimalen
Therapie von Blutungskrankheiten, mit denen im Atomzeitalter bei Katastrophen-
fallen in héherem Umfange gerechnet werden muB und von denen ein Anteil
bei entsprechender Entwicklung der Therapie gerettet werden kann. Diesbe-
ziigliche Zusammenarbeit mit Organisationen des Luftschutzes der Zivilbe-
volkerung.

6. Aufnahme des Kontaktes mit Wehrmachtsdienststellen zur Erarbeitung von
Richtlinien iber Wehrdienstbefreiung bei besonderen Blutungsleiden nach dem
Stande des derzeitigen Wissens. Anerkennung von Speziallaboratorien mit
Begutachtungsrecht im Kontakt mit der DAB.

7. Die DHG will sich bemithen bzw. durch ihre juristischen Vertreter dafiir ein-
treten, daB Patienten mit Blutungsleiden &hnlich den Diabetikern (fur die dies
bereits rechtlich erkampft ist) fiir ihre Mehraufwendungen steuerlich gerechter
als bisher behandelt werden.

8. Forderung der Speziaiforschung in jeder Hinsicht durch Verbreitung der Ein-
sicht in Notwendigkeit der Aufklarung der Art der Blutungseinzelleiden und
durch Bereitstellung von Spenden nach MaBgabe der Mbglichkeiten fir die
Weiterforschung. Solche Forschungsbeihilfen sollen direkt an ein Konto der
DAB gegeben werden kénnen oder themagebunden an ein Elnzellaboratorlum
der DAB bzw. einen Einzelforscher.
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Noch vor 50 Jahren wurde nur ein kleiner
Prozentsatz der Bluter alter als 40 Jahre

244

Marx, Prognoss der Hiamophilien und soziale Probleme

Tab.2, Zur Prognose der Lebensdowsr von Himophilen (versohiedenen Schworsgrades)

Prozenteatz deor 40 und

FATTE
qulmr Autor maehr Jahre alten Par-
P | sonén (abgerundat)
137 Brroy (wit. nnch Heoar) (pehiwers Hidmophilie allsom 1) 7%
186] DEoTecH
a) sochwere Falles (42) 0%
b} mittlere und milde Fille (60) i
1065 AHLBE RO
Schwers, mittlers und milds Fialle susammen (soweit
vom Autor selbst antersucht) (167) LY
1868 Manx
o) sehwers Fiille (92) = { 1961 —19463) L0t
b} muittlere und milde Fille (68) (10061 -1 5968) 189,
_ - - -eoieon — Anuneng -Manx ™ 0000 | T T T TTm=--Ll -
o - _ |Fusammeon — alle Hiamophlie -Typen — (410 casus) 18% __ - -2
Baver, Bovolkaning swisalien 1901 nad 66 (Bayer.~ 1™~
Hhad, Landesaril) 36380

Marx, Prognose der Hamophilien und soziale Probleme, 1968
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1936-1939 Promotion ,Pectin, Blutgerinnung und Blutstillung”
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Geschichte
Blutgerinnung — Blutstillung — Hamostaseologie

- ,Blut ist nicht ein Ding allein”
Galenos von Pergamon 180 n. Chr
- ,Blut ist ein ganz besonderer Saft"
J.W.v. Goethe
Virchow sche Trias: 1856 Veranderungen der
Gefallwand, Blutstromung, Blutzusammensetzung

Ritter v. Nullbaum 1880 Lokale Blutstillung und
,Restaurierung / Substitution®

Rudolf Marx 1953 Hamostaseologie
Lehre vom Stehen und Steckenbleiben des Blutes
Blutung / Bluter / Hamophilie schon im Talmud erwahnt
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Wichtige durch R, Marx
erhobene Befunde auf dem Gebiet der Hédmostaseologie:

auf die Blutgerinnung/gyJd
auf die

1)Entdeckung der Wirkung des Bie
2)Erste Anw:ndung vonCAethylenbisiminodiessigsédur

Blutgonservierung . _
3)Nachweis der Verkleinerung des Prothrombinmokekiils bei der

Umgandlung von Prothrombin in Thrombin /;yz/;g

4 )Einfiihrung des Terminus ("Hegiarinoid ' und des ersten

praktisch -klinisch brauchbaren Heparinoids "Thrombocid "

(erminus von Marx ) AJY8® ‘
5)Einfiihrung des 1. Dicumarinantidots . A8 YL

6)Beobachtung der Stabilisierungswirkung von Antihistamnica
4452

" 2 ; . '
und Antiproteolytika auf Thrombinpr&parate.

7)Steigerung der Thrombinwirkung im Blutmiliel durch
Akridinverbindungen (Akrithrombin 4750 |

8)Einfiihrung des Begriffes ("Hédmostaseologie ™. #8453

| | | —T

£gE

nchen___



Sonderdruck aus
o Zeutschrift fir die gesamte experimentelle Medizin‘*, 110. Bd., 4. w. 5. Heft.

Springer-Verlag, Berlin W 9.

| Aos dum Telaolog. Yusilnt~ dor Ui rrpdle s MONGKEN

Uber den Wirkungsmechanismus und die Verwendbar-
keit einiger blutgerinnungshemmender organischer
Substanzen.

Von
H. Dyckerhoff. R. Marx und B. Ludwig.
Mit 3 Textabbildungen.
( E-ingpgawgm@ am 21. Oktober 1941.)
Da die europiische Erndhrufigslage die moglichst restlose Erfassung
all derjenigen hochwertigen Eiweillstoffe erfordert, die aus technischen

Griinden bisher zu Verlust gegangen sind, hat man sich bemiiht, auch
die wertvollen Bluteiweillstoffe der Schlachttiere fiir die menschliche

Ziel war es, Rinderblut ungerinnbar und damit fiir die Lebensmittelindustrie
verwertbar zu machen. Beschreibung der Athylenbisiminodiessigsiure (EDTA)
zur extravasalen Gerinnungshemmung. Grosse Enttauschung seiner Thrombose-
Prophylaxe Uberlegungen da EDTA intravends keine Wirksamkeit zeigte.

Ludwig——
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Sonderdruck aus
Zeitschrift fiir die gesamie experimentelle Medizin®.
113 Band, 3. und 4. Heft, 1944, S.291—331.

Spnngcr- l’crlag Btrkn Ii’

{Aus dem Pathologischen Institut der Universitat Miinchen [Direktor: Geheimrat
‘Prof. Dr. M. Borst] und dem Physiologisch-Chemischen Institut der Reichs-
universitit StraBburg [Direktor: Prof. Dr. H. Dyckerhoff].)

Vergleichende Untersuchungen
zur Biologie des konservierten Blutes.
Von
H. Dyekerhoff, R. Marx und H. Bayerle.

Mit 17 Textabbildungen.

( Eingegangen am 29. Juli 1943.)

Die zunehmende Uberzeugung vom Nutzen der Bluttransfusion, die
technische Weiterentwicklung der Methode der indirekten Transfusion
‘und der Wunsch fiir Klinik und Kriegsgebrauch stets griffbereites Trans-
fusionsblut zu besitzen, stellien das Problem der Blutkonservierung in
den Mittelpunkt des Interesses. Obwohl nun Blutkonserven im Felde —-
in groflerem Umfang zuerst im Spanienkrieg — und auch im Krankenhaus-
‘betrieb? ihre ersten Bewahrungsproben bestanden haben, ist das Suchen
ach einer idealen Blutkonserve noch nicht zum Stillstand gekommen?.



Sonderdruck aus
Leitschrift fiir die gesamie experimentelle Medizin'®.
113. Band, 3. und 4. Heft, 1944, 8. 291—331.
Springer-Verilag, Berlin W 9.

{Aus dem Pathologischen Institut der Universitat Miinchen [Direktor: Geheimrat
Prof. Dr. M. Borst] und dem Physiologisch-Chemischen Institut der Reichs.
universitit StraBburg [Direktor: Prof. Dr. H. Dyckerkoff].)
Vergleichende Untersuchungen
zur Biologie des konservierten Blutes.

Von
H. Dyvckerhofl, R. Marx und H. Bayverle.

Mit 17 Textabbildungen.

( Eingegangen am 29. Juli 1943.)

Die zunehmende Uberzeugung vom Nutzen der Bluttransfusion, die
technische Weiterentwicklung der Methode der indirekten Transfusion
und der Wunsch fiir Klinik und Kriegsgebrauch stets griffbereites Trans-
fusionsblut zu besitzen, stellten das Problem der Blutkonservierung in
den Mittelpunkt des Interesses. Obwohl nun Blutkonserven im Felde
in groBerem Umfang zuerst im Spanienkrieg — und auch im Krankenhaus-
betrieb?® ihre ersten Bewdhrungsproben bestanden haben, ist das Suchen
nach einer idealen Blutkonserve noch nicht zum Stillstand gekommen?.

., Irotz dieser prinzipiellen Einsicht ist noch viel praktische Arbeit zu leisten, denn weder die
Ubertragungstechnik noch die Art der Behandlung des Blutes sind zu einheitlicher und allgemein
anerkannter Form gereift. Das Problem, wie die Gerinnungsbildung des Blutes am besten und
sichersten zu vermeiden ist, steht heute im Mittelpunkt.*

Da die Gerinnungshemmung so entscheidend ist, testet Marx die wichtigsten Substanzen am
Kaninchen- und Menschenblut. Gerinnungshemmer, geordnet nach der von Marx gepriiften
Gerinnungskraft: Liquemin Roche, Heparin 318 Roche, Vetren Promonta, Neodymacetat,
Na-citrat neutrale tribas und Na-thiosulfat.

LMU
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Sonderdruck aus
WZewtschrift fir die gesamte experimentelle Medizin“.
113. Band, 3.und 4. Heft, 1944, S. 462—475.

Springer-Terlag. Berlin 117 9

Aus dem Pathologischen Institut der Universitit Miinchen [Direktor: Geheimrat
2

Prof. Dr. M. Borst] und dem Physiologisch-Chemischen Institut der Reichs-
universitat Straburg [Direktor: Prof. Dr. H. Dyckerhoff].)

Zur Kenntnis der Hamophilie.
N Von
R. Marx und H. Dyckerhoff.
( Eingegangen am 19. August 1943.)
Die Schwierigkeiten der Aufklirung der Ursachen der hamophilen
Blutgerinnungsstérung und hiamorrhagischen Diathese sind grofB. Trotz-

dem hat die Bemiihung zahlreicher Autoren um die Erhellung dieses
Problems zu einer Reihe gesicherter Befunde gefithrt und die Fortschritte

Dre1 V der Himophilie (R. Marx 1953):
Verbluten, Verkrippeln, Verarmen

—LMU
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Sonderabdruck aus

Yerhandlungen der Deutschen Gesellschaft fiir innere Medizin
60. Kongrell 1954

Verlag von J. F, Bergmann in Miinchen

CLXXXIX,
Aus der I. Medizinischen Universitatklinik Miinchen
(Direktor: Prof. Dr. K. BixcoLp).

Uber das relativ hiaufige Yorkommen von konstitutioneller
Thrombopathie v. Willebrand- Jiirgens
in Miinchen und Umgebung.
Von

D “J A T
v, WNIARA,

Ebenso wie wohl die Mehrzahl von Ihnen hielt ich bis vor wenigen
Jahren die erbliche bzw. konstitutionelle Thrombopathie v. WiLLE-
BRAND-JURGENS bzw. die , Pseudohdmophilie” fiir eine in unseren
Breiten sehr seltene hiamorrhagische Diathese.

Als ich aber vor 4 Jahren bei systematischer Untersuchung der
Familie einer auffilligen Bluterin auf eine Thrombopathiesippe ge-
stolen war, widmete ich dieser dominanten Blutungsdiathese besondere
Aufmerksamkeit und konnte durch freundliche Unterstiitzung einiger

Haufigste angeborene Blutungsneigung.

Miinchen



Antikoagulantien und Faktorenkonzentrate

Blutgerinnung — Blutstillung — Hamostaseologie
Grundlagen der Hamostaseologie
Entwicklung und erste Anwendung von Medikamenten
Coumarine / Dicumarol (Markumar),
Heparin, Heparinoide
Aktivierte Faktorenpraparate, ACC 76 (FEIBA)
Thrombocid /SP 54, Antithrombin Ill, Protein C
Probleme: Verfugbarkeit ?

Standardisierung ?

Kosten ?



Erste Anwendung von aktivierten
Gerinnungsfaktoren

Wichtige durch R, Marx
: erhobene Befunde auf dem Gebiet der Hiamostaseologie:
1)Entdeckung der Wirkung des Bienengiftee auf die Blutgerinnungygyd
2)Erste Anw ndung von Aethylenbisiminodiessigsidure auf die
Blutkonservierung . 1944
3)Nachweis der Verkleinerung des Prothrombinmokekiils bei der
Umdandlung von Prothrombin in Thrombin /4¥2/; 4

4}Einfﬁhrung'des Terminus "Hefiarinoid " und des ersten
praktisch -klinisch brauchbaren Heparinoids "Thrombocid " ,

('erminus von Marx ) PIRS

_—————_________—_————————__
— - _— o
-— —

6)Beobachtung der Sta{‘n:}]&iaierungswirkung von Antihistamnica
und Antiproteolytika auf Thrombinpréparate. 4452

7)Steigerung der Thrombinwirkung im Blutmilielr durch
Akridinverbindungen (Akrithrombin ) #7350

8)Einfiihrung des Begriffes "Hédmostaseologie ". 4853



{iber eine neue Kdglichkeit spezifischer Blutstillung lber Forderung
der Blutgerinnung durch Injektion von ACC 76, eines Konzentrates von
Convertin-Accelerin (Plasmafaktor VII und VIS aus menschlichem ‘
Spenderblut,
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Von
R. Marx und H.E. Schultze.

- = TMan kann zwei grosse Gruppen von Hémostyptika unterscheiden, Jie~ ~~ o

'~ ~9pezifika und die "Nonspezifika". Unter den ersteren wdren die- _ _ .~
jeniZeén—uzn verstehen ~ welche bei himorrhagischen Dizstheses den—™ ~
bzw. die fehlenden Einzelfaktoren substituieren oder ihre Neupro-
duktion in vivo anregen, also zur Norm hin kompensieren oder Uber-
kompensieren. Unter letzteren wiren alle diejenigen zusammenzu-
fassen, welche das Blutstillungssystem im Sinne eines beschleunigten
und verbesserten Funktionierens von irgendeiner Seite her zu be-
einflussen vermdgen ohne aber in vivo den bzw. die verminderten
Faktoren oder gestdrten Funktionen, welche die Blutungszusténde
spezifisch bedingen, ganz oder teilweise normalisieren zu kdnnen.
Ausgedehnte Studien haben uns gezeigt, dass im allgemeinen eine
klinisch geniigende Beeinflussung eines Blutungszustandes (bedingt
durch Mangel an Gerinnungsfaktoren) nur dann zu erwarten stent,
wenn der fehlende Faktor erginzt oder zumindest vermehrt werden
kann und dass unter gewissen Minimalspiegeln von den wesentlichen
Blutgerinnungsfaktoren kein geniigender Blutstillungseffekt zu er-
erwarten steht.



Fortschritte der Hamophilietherapie 1953 - 2005

Industrielle Herstellung von
Faktorenkonzentraten

Prophylaktische Therapie von
Faktorkonzentraten bei Kindern und
Jugendlichen

Entwicklung rekombinanter Faktoren<
konzentrate

Behandlung und Vermeidung von Blutungen

Vermeidung von Infektionen (HBV, HCV, HIV)

Weniger Behinderungen, Langzeitkomplikationen
# Steigerung der Lebensqualitat

Soziale Integration




Innovationen Iin der Behandlung von
Hamophiliepatienten

Verlangerte Wirkung

Vilre |

VIl pd /

Kryoprazipitat

Pool JG et al (1964), Nature 203: 312

v

>1960 >1980 >1995 >2000
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- Serokonversion von 93 Hamophilen in Miinchen
in % der HIV-AK-negativen Patienten

- Anstieg der anti-HIV positiven an AIDS
und anderen Ursachen verstorbenen Hamophilen in der BRD
(Erhebungszeitraum 1/78-10/95)
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—o— HIV-negativ davon: Todesursache AIDS
NN anti-HIV positiv, verstorben
(*): bei 14 anti-HIV positiven Hiamophilen ist der Todeszeitpunkt nicht bekannt.
W.S. 11/95

Hamophiliezentrum
Miinchen

HTC

Ccc
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Todesursache
800 - andere Ursache
750 - Blutung
HMN
ik Leberarkrankung
650 — Malignom

ohne Angaben
Unfall, Suizid, Mord,
Drogen

600 —
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Munchen

HTC Ccc

Erhebung
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BAYERISCHER POSTFACH 12 29
MEDIZINALBEAMTENVEREIN , ﬁsfzﬁgﬁﬁgﬁ% 50 81
L.V. : 9,/87

Programmibersicht

Freitag, 25.09.1987 - "Orangerie" - 9.30 Uhr s. t.

Mittagspause ca. 13.30 Uhr

- Aids -

- Bayer. Aidsstiftung (Frdschl)

- Erfahrungen eines Aidsfachberaters am
Gesundheitsamt (Keller)

- Bluter-HIV (Schramm)

- Aids und Epidemiologie (Koch)

)

Diskussion

Hamophiliezentrum
Miinchen

HTC Ccc
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E M.LANG Adam Gauweiler und Eva Stissmuth unterm Baum der Erkenntnis

Liifit das Kondom, der Kniippel hoffen?
Die Frage ist noch - leider - offen ...

Hamophiliezentrum

Munchen

HTC

Ccc
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Versorqungs- und Forschungsprojekte

Initiatoren | Projekt Forderung Beantragung | Bewilligung Zeitraum
Schramm Psychosoziale Aspekte der Spenden 3/85 5/85 5/85

Hamophilie im Zusammenhang bis

mit HIV/AIDS 12/87
Schramm Psychosoziale Aspekte der BMG 11/87 01/88 01/88
Ermann Hamophilie im Zusammenhang bis

mit HIV/AIDS 12/91
Schramm Psychosoziale Betreuung von BMG 02/89 08/89 08/89

Hamophilen bis

12/93
Schramm Bluter Betreuung Bayern Bayr. St. MAFS | 06/87 09/87 seit 10/87
Henkel u. Stadt
Munchen

Hamophlllezentrum

Munchen
HTC cee

'3
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Bluter Betreuung Bayern seit 01.10.1987

Grundungsmitglieder:

Joachim Gehrt

RA Klaus-Jurgen Gromann
Prof. Dr. Lutz Gurtler

Dr. Sigurt Henkel

Herbert Lechner

Prof. Dr. Wolfgang Schramm
Reinhard Schulke

Bernhard Wachinger

Hamophiliezentrum
Miinchen

HTC Ccc
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Der Vorstand der Bluter Betreuung Bayern e. V.

Prof. Dr. W. Schramm seit 1987
Dr. S. Henkel 1987-2004
RA Klaus-Jurgen Gromann 1987-1994

Franz Bauer seit 1995
Herbert Lechner seit 2005

Hamophiliezentrum

Munchen

HTC Ccc
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Ziele und Aufgaben in der Satzunqg der BBB von 1987:

.Die BBB ist eine Notgemeinschaft der an einer Blutungskrankheit
Leidenden und ihrer Angehorigen als den Betroffenen.”

Ziel des Vereines ist daher

die gezielte Hilfe, Unterstutzung , Betreuung und Beratung des
betroffenen Personenkreises,

die Unterstutzung aller Maldnahmen

- zur Bekampfung der Blutungskrankheit

- zur Bekampfung von AIDS

- zur Linderung der Krankheits- und/oder Infektionsfolgen
und aller daraus entstehenden Probleme

Hamophiliezentrum
Miinchen

HTC Ccc
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Dieser Aufgabe dient eine darauf ausgerichtete Forderung:

- der Betroffenen durch medizinische, psychologische und
soziale Hilfe, Versorgung, Betreuung und Beratung

- der speziellen Forschung in Medizin, Pharmazie und
Therapie

- der Rehabilitation der Betroffenen

- sozialer MalRhahmen und Vergunstigungen

- des Erfahrungsaustausches, der Information und
Kontaktpflege

- der Offentlichkeitsarbeit.”

Hamophiliezentrum
Miinchen
HTC CCC
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Rolf Legler

Menschenbilder

Klaus Ringwald der Portritist
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Rudolf Marx

1912 - 1990

Erforschung der Blutstillung als
Lebensaufgabe

Wolfgang Schramm

Schillerstr. 40, 80336 Munchen

LMU Zentrum Seniorenstudium, Munchen 18.12. 2013 |y



MNa

1)

Yon R.HMarx widhrend seiner T&tigkeit in der 1.Med.Univ.
klinik in Minchen zwischen 1948 und 1941 entwickelte,
mitentwickelte bzw. zuerst erprobte und systematisch
geprifte Therapeutika und Uiagnostika.

Thrombin, Farowerke Hoechst, nur erorobt
Céndur, Farbwerke Hoecnst, nur kurz =2rprobt
Akrithrombin, Behringwerke, relativ Xurzlebig
Velyn, behringwerke , relativ kurzlebig

Acc 76 relativ kurzlebig

frothvomolnkonzentrat Benringwerke mehr als 1o Jahre,
GV 1.Untersuchung dazu 1054)

hybernln ( immer wieder vorgeschlagen ) derzelt relativ naufig
angewendet, Behringwerke

,'t.

>he

+hrombocid Bene Chemie, ipilinchen Solln 1¢48, Hame und Zinfiihrung und
erste Verwendung
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Elep on, Luitpoldwerke 1956, Minchen, 1.systemati ersuchung

44
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Aprotinin als Himostyotikum { RBayer Leverkusen ) noch in Nutzung 1923
/
a ni

i¢eht einraefiihrt



