MULTIDISZIPLINARE BETREUUNG

Eine angemessene Behandlung der
Thalassamie erfordert die
Zusammenarbeit und Teamarbeit
verschiedener medizinischer Fachkrafte.
FUr eine angemessene und systematische
Uberwachung der verschiedenen Aspekte
seiner Gesundheit, die von der Krankheit
betroffen sind, muss ein Patient viele
Facharzte aufsuchen, darunter
Kardiologen, Endokrinologen, Hepatologen
und andere.

Psychologen sind oft wertvolle
Teammitglieder, da Patienten im Laufe
ihres Lebens verschiedene
Herausforderungen in Bezug auf den
Umgang mit der Krankheit und deren
Therapie bewaltigen mussen. Idealerweise
kommen die Mitglieder dieses
multidisziplindaren Teams oft zusammen,
um uber die beste Vorgehensweise bei der
Behandlung ihrer Patienten zu diskutieren
und zusammenzuarbeiten.

SCHLUSSELFRAGEN BEI
DER THALASSAMIE-BEHANDLUNG

Eines der wichtigsten Elemente fur den Erfolg
der Behandlung der Thalassamie ist die
sogenannte Therapietreue. Kein Transfusions-
und Chelattherapieprogramm kann erfolgreich
sein, wenn der Patient es nicht richtig befolgt.

Die therapeutischen Fortschritte der letzten
Jahrzehnte haben die Thalassamie in eine
chronische Krankheit verwandelt, die bei
entsprechender  Behandlung eine lange
Lebenserwartung hat.

Wenn die Thalassamie jedoch unbehandelt oder
suboptimal behandelt wird, fuhrt sie zu vielen
Komplikationen, darunter auch zum Tod in
jungen Jahren. Herzversagen, Leberzirrhose und
Diabetes sind nur einige Beispiele fur die vielen
schwerwiegenden Komplikationen, die bei
unzureichend behandelten Patienten auftreten
konnen.

Die psychosoziale Unterstutzung durch die
Familie und das soziale Umfeld des Patienten ist
oft entscheidend fur die Einhaltung der
Therapie.

Weitere Informationen finden Sie unter
www.thalassaemia.org.cy
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WIE
BEHANDELN SIE
B-THALASSAMIE

Ein Junge mit B-Thalassdmie Major,
der schwersten Form der Krankheit.
Quelle: Sankalp India Foundation

DIE GRUNDLAGEN DES KRANKHEITSMANAGEMENTS

Beta-(B-)Thalassamie ist eine erbliche Blutstérung,
die durch verminderte Mengen an funktionellem
Hamoglobin gekennzeichnet ist, einem Protein, das
in den roten Blutkdrperchen vorkommt und sie in
die Lage versetzt, Sauerstoff durch den Kérper zu
transportieren und abzugeben. Es gibt drei
Hauptformen der Beta-Thalassamie: minor,
intermedia und major, die den Schweregrad der
Krankheit angeben.

Personen mit Beta-Thalassamie minor, auch
bekannt als Trager der Thalassamie oder als Trager
der Thalassamie-Merkmal, haben in der Regel keine
Symptome und sind sich oft nicht bewusst, dass sie
die Erkrankung haben.

Die Symptome der Beta-Thalassamie intermedia
sind sehr unterschiedlich, und der Schweregrad
liegt in einem breiten Bereich zwischen den beiden
Extremen der Major- und Minor-Formen.
Menschen mit B-Thalassaemia major haben die
schwerste Form der Storung. Sie bendtigen haufig
regelmalige Bluttransfusionen, eine
Eisenchelationstherapie und lebenslange,
kontinuierliche medizinische Betreuung.



Ein junger Patient mit Thalassdmie,
der eine Bluttransfusion erhdlt.
Quelle: Al-Mustafa Welfare Society

Al
BLUTTRANSFUSION

Das wichtigste Element bei der Behandlung
von [-Thalassamie sind Bluttransfusionen.
Weil der Koérper des Patienten nicht gentgend
gesunde rote Blutkorperchen produzieren
kann, muss der Patient regelmaRig das Blut
von gesunden Personen gespendet
bekommen.

Die Haufigkeit der Bluttransfusionen und die
dabei erhaltene Blutmenge, also das
Transfusionsschema, wird vom behandelnden
Arzt festgelegt. Bluttransfusionen werden in
Krankenhausern oder anderen
Gesundheitseinrichtungen (z. B.
Behandlungszentren/Kliniken) unter Anleitung
von  gut  ausgebildetem Fachpersonal
(Krankenschwestern und Arzten) durchgefuhrt.

Patienten, die wahrend ihres gesamten Lebens
regelmalig Bluttransfusionen erhalten und
bereits in den ersten Lebensmonaten mit

Transfusionen beginnen, haben eine
transfusionsabhéngige Thalassamie (TDT),
wahrend Patienten, die nur gelegentlich und
hauptsachlich im héheren Alter Transfusionen
erhalten, eine nicht-transfusionsabhdngige
Thalassémie (NTDT) haben. TDT-Patienten
erhalten in der Regel alle 2-5 Wochen 2 oder
mehr  Blutbeutel. Die Haufigkeit von
Bluttransfusionen bei NTDT-Patienten ist sehr
unterschiedlich.

EISENCHELATIONSTHERAPIE

Die zweite zentrale Saule der Thalassamie-
Behandlung ist Eisenchelationstherapie, die
darauf abzielt, Uberschissiges Eisen aus
dem Kdérper zu entfernen.

Durch Bluttransfusionen sammelt sich Eisen,
das in den roten Blutkérperchen enthalten
ist, allmahlich im K&rper an. Je mehr Eisen
angesammelt wird, desto toxischer wird es
fur viele lebenswichtige Organe wie Herz,
Leber, endokrine Drusen und andere.

Patienten  mit  B-Thalassamie  major
bendtigen von frihester Kindheit an eine
lebenslange, in der Regel tagliche
Eisenchelationstherapie.

KURZINFORMATIONEN ZUR BEHANDLUNG DER
THALASSAMIE

Zurzeit werden drei verschiedene Arten von
Medikamenten zur Eisenentfernung eingesetzt,
von denen zwei oral und eines per Injektion
verabreicht werden.

Deferoxamin ist ein Eisenchelator, der
normalerweise durch subkutane Injektion
verabreicht wird. Eine kleine Nadel wird in den
Abdomen des Patienten oder an einer anderen
Stelle platziert, und das Medikament wird Uber
eine an eine Pumpe angepasste Spritze oder
Uber eine kleine elastomerisches Pumpsystem
(Elastomerpumpe) Uber mehrere Stunden pro
Tag verabreicht. Deferipron und Deferasirox
sind beides eisenchelatbildende Arzneimittel,
die den Patienten oral verabreicht werden.

Es kann entweder eines dieser Arzneimittel
oder eine Kombination davon verwendet
werden.

Die Wahl der Eisenchelatoren, die Dosis und
die Haufigkeit der Verabreichung werden vom
behandelnden Arzt in Abhangigkeit von vielen
Faktoren bestimmt, die mit den BeduUrfnissen
des Patienten zusammenhangen, wie z. B. die
Haufigkeit der Transfusionen, die Eisenmenge
im Korper des Patienten, der Lebensstil des
Patienten sowie die Verfugbarkeit und die
Kosten der einzelnen Eisenchelatoren in dem
Land, in dem der Patient lebt.

Quelle: Global Thalassaemia Review,
TIF publication (2021)

MEHR ALS 75 % DER PATIENTEN MIT
THALASSAMIE IN }E ERN MIT

NIEDRIGEM UND MITTL EINKOMMEN
LEIDEN UNTER B ANGEL.

B-THALASSAMIE IN L
NIEDRIGEM UND LEREM EINKOMMEN
IST DIE ANGEME E KONTROLLE DER
EISENBELAST SUBOPTIMAL.

DERN MIT

BEI MEHR ALS 80 % DER.PIQITIENTEN MIT

WENIGER ALS 5 % DER PATIENTEN MIT B-
THALASSAMIE IN DER GANZEN WELT
HABEN ZUGANG ZU MULTIDISZIPLINARER
BETREUUNG UND REFERENZZENTREN.

IN MEHR ALS 90 % DER LANDER MIT
MITTLERER UND HOHER
KRANKHEITSPRAVALENZ MUSSEN DIE
PATIENTEN AUS EIGENER TASCHE BEZAHLEN,
UM DIE NOTWENDIGE MEDIZINISCHE
VERSORGUNG ZU ERHALTEN.




