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Andsthesie bei megaloblastischer Andmie

80 Anadsthesie bei megaloblastischer Anamie

Sabine Westphal, Kai Zacharowski, Patrick Meybohm

80.1 Steckbrief

Unter dem Begriff megaloblastische Anamie wird eine
Reihe von Andmien unterschiedlicher Genese zusam-
mengefasst, bei der es aufgrund einer Beeintrachtigung
der DNA-Synthese der blutbildenden Zellen im Kno-
chenmark zu Entwicklungs- und Reifestérungen v.a.
der Erythrozyten kommt. Die Entwicklungsstérungen
fithren zur Ausbildung von vergroRerten Erythrozyten
im peripheren Blut (Megalozyten). Hauptursache fiir
eine megaloblastische Andmie ist ein Mangel an Vita-
min By, oder Folsaure.

80.2 Synonyme

e Makrozytdre Andmie

e Megaloblastenandmie

¢ megaloblastic an(a)emia
e Morbus Biermer

80.3 Keywords

¢ Vitamin-B{,-Mangel
¢ Folsdure-Mangel

e Megalozyten

e Pernizidse Andmie

80.4 Definition

¢ Bei der megaloblastischen Andmie handelt es sich um
eine, meist durch Vitamin-B;,- oder Folsdure-Mangel
verursachte, Entwicklungs- und Reifestorung der Ery-
throzyten mit Auftreten von vergroRerten Erythrozyten
(Megalozyten) im peripheren Blut.

80.5 Epidemiologie
80.5.1 Haufigkeit

e Eine durch Vitamin-B;,-Mangel hervorgerufene mega-
loblastische Andmie hat eine Inzidenz von ca. 9 Féllen
auf 100 000 Einwohnern pro Jahr.

80.5.2 Altersgipfel
e Der Altersgipfel liegt bei ca. 60 Jahren.

80.5.3 Geschlechtsverteilung

¢ Keine geschlechtsspezifische Verteilung.

80.5.4 Pradisponierende Faktoren

e Insbesondere eine vegetarische bzw. vegane Erndh-
rungsform kann zu Vitamin-B;,-Mangelzustdnden fiih-
ren.

80.6 Atiologie und Pathogenese

¢ Hauptursache einer megaloblastischen Andmie ist ein
Mangel oder eine Verwertungsstérung von Vitamin By,
(perniziose Andmie) oder Folsdure.

¢ Mangel aufgrund von Erndhrungsgewohnheiten.

e Defizit an Intrinsic factor (chronische atrophische Gas-

tritis, Zustand nach Magenresektion), sodass mit der

Nahrung aufgenommenes Vitamin-By; nicht resorbiert

werden kann.

Morbus Crohn, Morbus Whipple, Einheimische Sprue,

Diinndarmresektion,

Blind-Loop-Syndrom,

Imerslund-Grasbeck-Syndrom (fehlende ileale Vitamin-

B,-Rezeptoren, selten),

Transcobalamin-II-Mangel oder -Defekt,

Leberzirrhose, Hepatom (verminderte Speicherung).

Alkoholabusus,

tropische Sprue.

Auch die Einnahme von Medikamenten kann zu Vita-

min-Bi,-Mangel fiihren:

o Methotrexat: Folsdureantagonist,

o Azathioprin bzw. 6-Mercaptopurin: Purinsynthese-
antagonist,

o Cytosinarabinosid: Pyrimidinantagonist.

Der Mangel an Vitamin B, bzw. Folsdure fiihrt zu einer

gestorten DNA-Synthese, wovon insbesondere die Ery-

thropoese betroffen ist.

Die Proliferationsstérungen betreffen auch Zellen sich

schnell teilender Gewebe, z. B. Mund- und Darm-

schleimhautzellen, sodass es zu Zungenbrennen und

gastrointestinalen Symptomen kommt.

Der Vitamin Bq,-, nicht jedoch der Folsduremangel, ver-

ursacht Schdaden an den Myelinscheiden, sodass es zu

neurologischen Verdnderungen kommen kann.

80.7 Symptomatik

¢ Andmische Symptome:
o Miidigkeit, Schwdche, Leistungsminderung, Konzen-
trationsschwadche, Bldsse, Kollapsneigung,
e atrophische Glossitis,
¢ neurologische Symptome (nur bei Vitamin-B,-Man-
gel):
o Pardsthesien an Hinden und Fiif3en,
o Gangunsicherheit,
o Koordinationsstérungen,
o depressive Symptome, Psychosen.
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80.8 Diagnostik

80.8.1 Diagnostisches Vorgehen

e Blutbild,
e Blutausstrich,
e Knochenmarkbiopsie.

80.8.2 Anamnese

¢ Fragen nach Erndhrungsgewohnheiten, Alkohol-
konsum,
e Medikamentenanamnese,
¢ Hautfarbe? Zungenbeschaffenheit?
¢ Gastrointestinale Probleme?
¢ Neurologische Symptome?
o Sensibilitdtsstérungen,
o Gangunsicherheit,
o Vibrationsempfinden,
o Depression.

80.9 Differenzialdiagnosen

80.8.4 Labor

e Blutanalyse:
o Hb (! ), Himatokrit (! ), MCV (T 1) (MCV>100 fl/Zel-
le), MCH ( 1).
o Blutausstrich und Knochenmarkbefundung zur Be-
stimmung des makrozytdren Index.
o Nachweis von Megakaryozyten und {ibersegmentier-
ten Granulozyten mit 6-7 Segmenten,
o im fortgeschrittenem Stadium Panzytopenie.
e Bestimmung von
o Vitamin By, (> Abb. 80.1),
o Holo-Transcobalamin,
o Folsdure,
oLDH (1),
o Haptoglobin,
o Bilirubin,
o Ferritin,
o intrinsic factor (inkl. Antikdrperbestimmung).
¢ Bei Verdacht auf Vitamin-B;,-Mangel zusatzlich:

@ o Methylmalonsidure (MMS),
Merke o Homocystein.
Neurologische Symptome kénnen auf einen Vitamin- 80.9 Differenzialdiagnosen

B1,-Mangel hinweisen.

80.8.3 Korperliche Untersuchung

¢ Neurologische Untersuchung,
e Palpation von Milz und Leber.

¢ Myelodysplastisches Syndrom:
o Abgrenzung mittels Knochenmarkuntersuchung,
o v.a. bei dlteren Patienten.

¢ Einnahme von Zytostatika oder Virustatika,

¢ hamolytische Andmien.

‘ Verdacht auf Vitamin-B,,-Mangel ‘

|
‘ Vitamin B;, bestimmen ‘

<150 pmol/l

¢ Y

150-250
pmol/l

v

> 250 pmol/l

ohne Andmie,
keine neurologischen
Symptome

v

Substitutionstherapie > 270 nmol/l
beginnen, Intrinsic-factor- |«
Antikérper bestimmen

Methylmalonsaure <270 nmol/l

bestimmen

keine Therapie

Abb. 80.1 Vitamin-B;,-Mangel. Algorithmus zum Vorgehen bei Verdacht auf einen Vitamin-B;,-Mangel.
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80.10 Therapie

80.10.1 Therapeutisches Vorgehen

e Abkldrung der Ursache.
¢ Bei Vitamin-B;,- und Folsduremangel erfolgt
Substitution:
o Vitamin-B;,-Mangel:
- Vitamin By, (Cytobion®) 1000 pg/Tag i. v. fiir 3-5 Ta-
ge oder
- 1000 pg/Tag p.o. fiir 2-3 Monate.
o Folsduremangel:
- orale Substitution mit 10 mg Folsdure/Tag bis zur
Normalisierung des Blutbilds.
e Wird die megaloblastische Andmie durch Medikamente
verursacht, miissen diese abgesetzt oder die Dosis re-
duziert werden.

80.11 Verlauf und Prognose

¢ Abhdngig von der Ursache der megaloblastischen And-
mie.

e Bei Vitamin-B1,- und Folsduremangel sind die Sympto-
me bei entsprechender Substitution vollstandig rever-
sibel.

80.12 Besonderheiten bei
Schwangeren

e Folsduremangel tritt hdufig wiahrend der Schwanger-
schaft auf.

¢ Folsduremangel kann bei Feten einen Neuralrohrdefekt
verursachen, weshalb auf eine ausreichende Folsdure-
versorgung wahrend der Schwangerschaft geachtet
werden sollte.

80.13 Andsthesiologische Aspekte

e Grofde Vorsicht ist bei der Andsthesie mit Lachgas (N,0)
bei Patienten mit Vitamin-B;,-Andmie geboten.

e Lachgas interagiert direkt mit Vitamin B, und inakti-
viert es, sodass bei Mangelzustinden kein Vitamin By,
aus endogenen Speichern mehr ersetzt werden kann
und somit keine ausreichende Menge Vitamin B, mehr
fiir die wichtige Methioninsynthese (u. a. Biosynthese
von Nukleinsduren) zur Verfiigung steht.
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81.8 Diagnostik

81 Anasthesie bei Anamien bei Infektionen und chronischen

Erkrankungen
Sabine Westphal, Kai Zacharowski, Patrick Meybohm

81.1 Steckbrief

Die nach der Eisenmangelandmie zweithdufigste Ana-
mieform tritt als Folge von Entziindungen und bei chro-
nischen Erkrankungen auf. Das durch das Krankheits-
geschehen hochregulierte Hepcidin hemmt die intesti-
nale Eisenresorption und die Freisetzung von Speicher-
eisen, sodass der Serumeisenspiegel sinkt und zu einer
geringeren Produktion von Erythrozyten fiihrt. Hinzu
kommt ein verringertes Ansprechen der Erythrozyten
auf Erythropoetin.

81.2 Synonyme

¢ An(a)emia of chronic disease (ACD)
¢ An(a)emia of chronic infection (ACI)
e Andmie bei chronischer Entziindung
e Infektandmie

81.3 Keywords

e Hepcidin
e anaemia of chronic disease

81.4 Definition

e Durch chronische Erkrankungen oder Infektionen ver-
ursachte Andmie, bei der aufgrund einer erh6hten Hep-
cidinkonzentration das Eisen im Serum, meist jedoch
nicht das Speichereisen vermindert ist (funktioneller
Eisenmangel).

81.5 Epidemiologie
81.5.1 Haufigkeit

¢ Die durch Infektionen oder chronische Erkrankungen
hervorgerufene Andmie ist nach der Eisenmangelana-
mie die zweithdufigste Andmieform.

81.5.2 Altersgipfel
e Kein Altersgipfel bekannt.

81.5.3 Geschlechtsverteilung

o Keine geschlechtsspezifischen Unterschiede bekannt.

81.5.4 Pradisponierende Faktoren

¢ Die Prddisposition ergibt sich aus der Grunderkran-
kung.

s1.6 Atiologie und Pathogenese

e Ursdchlich fiir eine ACD kdnnen sein:

o Chronische Infektionen (Tuberkulose, Endokarditis,
Osteomyelitis),

o chronische Erkrankungen (rheumatoide Arthritis, Lu-
pus erythematodes, Morbus Crohn, Colitis ulcerosa,
Sarkoidose, Vaskulitis, chronische Nierenerkrankun-
gen [, renale Aniamie“|, Hypothyreose),

o Tumorerkrankungen (Morbus Hodgkin, Mammakarzi-
nom, Bronchialkarzinom),

o akute Infektionen (viral, bakteriell, fungal, parasitdr),

o chronische Herzerkrankungen, Arteriosklerose.

Pathogenetisch konnten bislang unterschiedliche Me-

chanismen identifiziert werden:

o Entziindungen oder Tumoren fiihren zur Freisetzung
von Zytokinen (z.B. IL-6) in den Immunzellen, die in
der Leber die Freisetzung von Hepcidin induzieren.

o Hepcidin hemmt die Eisenaufnahme im Darm und
die Freisetzung von Speichereisen ins Blut.

o Weniger Eisen steht dann fiir die Erythropoese zur
Verfiigung (funktioneller Eisenmangel).

o Erythroblasten weisen ein geringeres Ansprechen auf
Erythropoetin auf, was zur Stérung der Erythropoese
fithrt.

o Chronische Erkrankungen und Tumoren des Gastroin-
testinaltrakts (Morbus Crohn, Colitis ulcerosa, kolo-
rektales Karzinom) fithren zu Blutverlusten, was zu-
sdtzlich einen Eisenmangel verursachen kann.

81.7 Symptomatik

e Fithrend sind die Symptome der Grunderkrankung.

¢ Allgemeine Andmiesymptome wie Bldsse, Miidigkeit,
Abgeschlagenheit, Konzentrationsschwéche, Schwindel,
Ohrensausen, Belastungsdyspnoe.

81.8 Diagnostik

81.8.1 Diagnostisches Vorgehen

e Blutbild,
¢ ggf. Knochenmarkpunktion.
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Hb Wert

< 13g/dl (d") bzw. < 12g/dI (2)

Transferrinsattigung < 20%

Abb.81.1 Eisenmangelanamie versus
Andmie bei chronischen Erkrankungen.
Algorithmus, um zwischen einer Eisen-
mangelanamie, einer Andmie bei Infektio-

\ v

nen und chronischen Erkrankungen und
einer Mischform zu unterscheiden (IDA:

Ferritin <30ng/ml
CRP—, Hepcidin—

Ferritin <30-100ng/ml
CRP—/ 1, Hepcidin—

Ferritin > 100ng/ml
CRP 1, Hepcidin 1

Eisenmangelandamie, ACD: Andmie chro-
nischer Erkrankungen, CRP: C-reaktives
Protein).

v

v

Ferritinindex >2

Ferritinindex <1

\ v

v

IDA ACD + IDA

ACD

81.8.2 Apamnese

e Anamnese der Grunderkrankung.

81.8.3 Korperliche Untersuchung

¢ Allgemeine kérperliche Untersuchung.

81.8.4 Labor

e Blutausstrich:

o Normozytdr, normochrom,

o spdter mikrozytdr, hypochrom.
¢ Blutanalyse:

oHb ()

o Transferrinsdttigung (1),

o Ferritin (1),

o Hepcidin ( 1),

o CRP (1),

o Retikulozyten (=),

o Serumeisen ( ),

o Transferrin (1),

o loslicher Transferrinrezeptor (—).

81.9 Differenzialdiagnosen

¢ Eisenmangelandmie:
o Ferritin (! ),
o loslicher Transferrinrezeptor (1),
o Ferritinindex ( 1),
o Hepcidin (=).

81.10 Therapie
81.10.1 Therapeutisches Vorgehen

¢ Im Mittelpunkt der Therapie steht die Grunderkran-
kung.

e Therapeutische MaRnahmen der Andmie erst bei aus-
geprdgten Symptomen.

¢ Insbesondere bei Tumorpatienten, die im Rahmen einer
Chemotherapie eine Andmie entwickeln, kann durch
die Gabe von Erythropoetin der Himoglobinwert ange-
hoben werden.

81.11 Verlauf und Prognose

e Der Verlauf und die Prognose sind abhangig von der
Grunderkrankung.

81.12 Andsthesiologische Aspekte

¢ Die perioperativen AndsthesiemalRnahmen ergeben
sich aus der Grunderkrankung.
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82.7 Klassifikation und Risikostratifizierung

82 Anadsthesie bei aplastischen Anamien

Sabine Westphal, Kai Zacharowski, Patrick Meybohm

82.1 Steckbrief

Bei der aplastischen Andmie handelt es sich um eine
angeborene oder erworbene Stérung der Knochen-
markfunktion. Es resultiert eine verringerte Bildung al-
ler Blutzelllinien (Erythrozyten, Leukozyten, Thrombo-
zyten), sodass eine Panzytopenie auftritt. Neben der
seltenen, angeborenen Form (Fanconi-Andmie und das
Diamond-Blackfan-Syndrom) kénnen insbesondere
chemische Noxen (Gifte, Medikamente), Infektions-
krankheiten (Virushepatitis, Epstein-Barr-Virus, Parvo-
virus B19) und ionisierende Strahlung zu einer aplas-
tischen Andamie fiihren. In iiber 80% der Fille ist eine
aplastische Andmie jedoch idiopathisch bedingt. Zur
Therapie werden hauptsdchlich Bluttransfusionen und
Stammzelltransplantationen angewandt.

82.2 Synonyme

o Aplastisches Syndrom
e Panmyelophthise

e Panmyelopathie

e Aplastic an(a)emia

82.3 Keywords

¢ Panzytopenie
e Knochenmarkfunktionsstérung

82.4 Definition

¢ Bei der aplastischen Andmie handelt es sich um eine
seltene Form der Anamie, bei der aufgrund eines Kno-
chenmarkversagens eine Panzytopenie auftritt.

82.5 Epidemiologie

82.5.1 Haufigkeit
¢ Die Inzidenz liegt in Deutschland bei 1:500 000.

82.5.2 Altersgipfel
¢ Kein Altersgipfel.

82.5.3 Geschlechtsverteilung

¢ Keine geschlechtsspezifischen Unterschiede.

82.5.4 Pradisponierende Faktoren

e Hormonelle Umstellungen: Pubertit, Klimakterium,
Schwangerschaft, Assoziation mit gewissen HLA-Anti-
genen (DR2, DPw3).

s2.6 Atiologie und Pathogenese

¢ Ursachen der aplastischen Andmie konnen erblich be-
dingt oder erworben sein.
e Erblich bedingte aplastische Andmie:

o Fanconi-Andmie: AufBerst seltene autosomal rezessive
Erbkrankheit,

o Diamond-Blackfan-Syndrom: Ausgesprochen seltene
Erkrankung, Kinder sterben meist bereits wahrend
des ersten Lebensjahres.

e Erworbene aplastische Andmie:

o Idiopathisch (ca. 80 % aller Fille),

o Medikamente (NSAR, Antibiotika, Zytostatika),

o Toxine (organische Losungsmittel, Lindan),

o ionisierende Strahlung,

o Viren (Herpesvirus, Epstein-Barr-Virus, Parvovirus
P19),

o Erworbene Genmutation (paroxysmale ndchtliche
Hamoglobinurie),

o Schwangerschaft (selten),

o Thymom (selten).

@

Die kurzlebigen Granulozyten und Thrombozyten sind
zuerst vermindert, sodass Infektionen und Blutungen
vor einer Andmie auftreten.

Merke

82.7 Klassifikation und
Risikostratifizierung

e Die Klassifikation der aplastischen Andmie beruht auf
den Blutbildwerten (> Tab. 82.1):
o MdRig schwere aplastische Andmie (nSAA, ,,non-
severe aplastic anemia“),
o Schwere aplastische Andmie (SAA, ,,severe aplastic
anemia*“),
o Sehr schwere aplastische Andmie (VSAA, ,very severe
aplastic anemia“).
e Die Einteilung hat keine prognostische oder therapeuti-
sche Relevanz.
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Andsthesie bei aplastischen Andmien

Tab. 82.1 Blutbildwerte der Schweregrade der aplastischen Andmie.

Zelltyp nSAA SAA VSAA

Neutrophile Granulozyten <1,0x10/1 <0,5x10%I <0,2x109l
Thrombozyten <50x 109/l <20x109/I <20x109|
Retikulozyten <60x 109/l <20x 109/l <20x109|

82.8 Symptomatik 82.9.3 Korperliche Untersuchung

¢ Allgemeine korperliche Untersuchung,
e Untersuchung auf Andmiezeichen.

¢ Allgemeine Andmiesymptome wie Bldsse, Leistungs-
minderung, Miidigkeit, Kopfschmerzen, Belastungs-
dyspnoe, Tachykardie, Schwindel (> Abb. 82.1).

¢ Aufgrund der Leukozytopenie, insbesondere der Neu-
tropenie, kommt es zu hdufigen Infektionen, Sepsis,
Pneumonien und Ulzera der Mund-und Rachen- e Differenzialblutbild und Retikulozytenzdhlung,
schleimhaut. e LDH (=).

e Die Thrombozytopenie dufiert sich in Blutungsneigun-
gen, Himatomen und Petechien.

82.9.4 Labor

82.9.5 Histologie, Zytologie und

klinische Pathologie

82.9 DlagI'IOStI k ¢ Knochenmarkdiagnostik:

82.9.1 Diagnostisches Vorgehen o Knochenmarkbiopsie ist obligat.
o Aplasie oder Hypoplasie (zellarmes, ,leeres*

o Blutbild mit Differenzialblutbild und Retikulozytenzdh- Knochenmark).
lung, o Zellularitdt <25 %.
e Blutausstrich,
e Knochenmarkbiopsie. . . .
g2.10 Differenzialdiagnosen

82.9.2 Anamnese ¢ Vitamin-B,-/Folsduremangelandmie,
¢ Eisenmangelandmie,

* Insbesondere umfassende, ausfiihrliche Medikamen- e Knochenmarkinfiltrationen durch solide Tumoren,

tenanamnese, .
. . ¢ Myelodysplastisches Syndrom:
e Fragen nach Kontakt mit toxischen Substanzen und . -
o Zytogenetische Veranderungen,
Strahlung.
Aplastische Anamie
} Mangel an... }
, v
Erythrozyten Leukozyten Thrombozyten
— Andmie — Leukamie — Thrombozytopenie
v v v
Symptome Symptome Symptome
® Bldsse ® |nfektanfalligkeit ® herabgesetzte Blutgerinnung
o Miidigkeit e Husten o Bluterglisse
e Konzentrationsstérungen o Fieber unklarer Ursache e Nasenbluten
o Kurzatmigkeit o Harnwegsinfekte o Zahnfleischbluten
e Abnahme korperlicher e Lungenentziindung e Petechien
Leistungsfahigkeit ® |eistungsminderung
® Nachtschweil3
® Gewichtsverlust

Abb. 82.1 Aplastische Anamie. Symptome einer Aplastischen Andmie.
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¢ Haarzell-Leukdmie:

o Knochenmarkbiopsie,
¢ systemischer Lupus erythematodes:

o Bestimmung antinukledrer Antikorper,
e paroxysmale aplastische Andmie.

82.11 Therapie

82.11.1 Therapeutisches Vorgehen

e Bluttransfusionen zur Therapie der schweren Andmie
und Thrombozytopenie,

e Tripeltherapie (Antithymozytentherapie + Ciclosporin
A+Kortikosteroide),

e immunsuppressive Therapie,

¢ Antibiotika zur Prophylaxe und/oder Behandlung von
Infektionen,

e Stammzelltransplantation mit HLA-identischen Spen-
derstammzellen.

82.13 Anadsthesiologische Aspekte

82.12 Verlauf und Prognose

¢ Die Prognose von Patienten, bei denen die Ursache
nicht bekannt ist, ist schlecht

¢ Patienten mit aplastischer Andmie haben ein erhéhtes
Risiko eine akute Leukdmie oder ein myelodysplas-
tisches Syndrom zu entwickeln.

82.13 Andsthesiologische Aspekte

¢ Aufgrund der Infektanfdlligkeit in Folge der Leukozyto-
penie ist eine perioperative Antibiotikaprophylaxe an-
geraten.

e Die durch die Thrombozytopenie verursachte Gerin-
nungsstorung ist insbesondere bei Regionalandsthesie-
verfahren zu berticksichtigen.
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Andsthesie bei hamolytischen Andmien

83 Anasthesie bei hamolytischen Anamien

Sabine Westphal, Kai Zacharowski, Patrick Meybohm

83.1 Steckbrief

Bei den hamolytischen Andamien ist die Lebensdauer
der Erythrozyten, die normalerweise 120 Tage betragt,
aufgrund einer Himolyse verkiirzt. Kann das Knochen-
mark die verringerte Anzahl an Erythrozyten nicht
kompensieren, entsteht eine hamolytische Andmie. Die
Atiologie ist sehr vielfiltig und die Therapie richtet sich
nach der Ursache der Andmie.

83.2 Synonyme

e Hemolytic an(a)emia

83.3 Keywords

e Erythrozytenzerfall
e Hamolyse

83.4 Definition

e Die hdmolytischen Andmien sind durch einen erhhten
bzw. vorzeitigen Verfall der Erythrozyten gekennzeich-
net.

83.5 Epidemiologie
83.5.1 Haufigkeit

e Je nach Ursache unterschiedlich.

83.5.2 Altersgipfel

e Je nach Ursache unterschiedlich.

83.5.3 Geschlechtsverteilung

e Keine Geschlechtsunterschiede.

83.5.4 Pradisponierende Faktoren

e Genetische Faktoren und Virusinfektionen.

83.6 Atiologie und Pathogenese

» Intraerythrozytdre Anomalien:
e Himoglobinopathien:

o Sichelzellenandmie,

o Thalassdamie,

o Hamoglobin-C-Krankheit.

e Anomalien der Erythrozytenmembran:

o Paroxysmale ndchtliche Himoglobinurie,

o Sphdrozytose (Kugelzellandmie): Hereditdrer Defekt
der Erythrozytenmembran, bei der es aufgrund einer
geringeren Verformbarkeit der Erythrozyten zum vor-
zeitigen Abbau in der Milz kommt.

e Enzymdefekte der Erythrozyten:
o Glukose-6-phosphat-Dehydrogenase-Mangel,
o Pyruvatkinasemangel.

» Extraerythrozytdre Stérungen:
¢ Autoimmunhdmolytische Andmie,
¢ Alloimmunhdmolytische Andmie:

o Transfusionsreaktion,

o ABO- und Rh-Inkompatibilitat,

o Andmie nach Organtransplantation,

o Medikamentos induzierte Immunhdmolyse
(z.B. durch Sulfonamide).

e Mechanisch bedingte himolytische Andmie:

o Hamolytisch-urdmisches Syndrom (HUS) + thrombo-
tisch-thrombozytopenische Purpura (TTP, Moschco-
witz-Syndrom):

- Akute, fulminant verlaufende Erkrankungen,

- Ursache ist ein nichtimmunologischer Abbau der
Thrombozyten als Folge von Infektionen (Durchfall-
erreger: Shigellen, EHEC, Salmonellen, Yersinien,
Campylobacter; Viren), Medikamenteneinfluss (An-
tibiotika, Immunsuppressiva, Zytostatika, Thrombo-
zytenaggregationshemmer) oder Schwangerschaft.

- Freie, sich an GefdfSe anhaftende Thrombozyten
und Thrombozytenaggregationen schadigen vorbei-
stromende Erythrozyten und fiithren zur Himolyse
sowie zu GefdaRBschiadigungen und -verschliissen.

- HUS und TTP unterscheiden sich hauptsdchlich hin-
sichtlich der Schwere der Niereninsuffizienz.

o Kiinstliche Herzklappen,

o Marschhdamoglobinurie.

e Infektionen (z.B. Clostridium perfringens, alpha- oder
beta-hdmolysierende Streptokokken, Meningokokken),
e Malaria.

83.7 Symptomatik

¢ Allgemeine Symptome:
o Andmiesymptome:
- Bldsse,
- Miidigkeit,
- Schwindel,
- Belastungsdyspnoe,
- Konzentrationsschwierigkeiten.
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o Hamolytische Krisen (selten):
- Schiittelfrost,
- Fieber,
- Schmerzen im Abdomen und Riicken,
- Schock,
- Ikterus,
- Splenomegalie.
o Hamoglobinurie.
o Symptomatik spezifischer Krankheitsbilder:
o HUS+TTP
- Symptomtrias aus mikroangiopathischer hamolyti-
scher Andmie, Thrombozytopenie und akutem Nie-
renversagen mit Urdmie.
- Verwirrtheit oder Koma,
- Erbrechen, Durchfall (haufig blutig).

83.8 Diagnostik

83.8.1 Diagnostisches Vorgehen

e Blutbild,
e Blutausstrich:
o Erythrozytenmorphologie,
o Bei HUS/TTP: Erythrozytenfragmente (Schistozyten).
e Urinanalyse,
e Coombs-Test (direkt und indirekt), Nachweis von Anti-

korpern gegen Erythrozyten (> Abb. 83.1):

o Direkter Coombs-Test: Nachweis von inkompletten
Antikorpern (Immunglobulinen oder Komplement-
faktoren), die an Erythrozyten gebunden sind (Indi-
kationen z. B. Verdacht auf Transfusionszwischenfall,
autoimmunhdmolytische Andmie).

83.8 Diagnostik

o Indirekter Coombs-Test: Nachweis von nichtgebun-
denen, im Serum zirkulierenden Antikdrpern (Indika-
tionen z. B. Blutgruppenbestimmung, Verdacht auf
Rhesusinkompabilitdt, autoimmunhdmolytische Ana-
mie).

83.8.2 Apamnese

¢ Vorerkrankungen (Infektionen, Gallensteine),
e Familienanamnese,
¢ Medikamentenanamnese.

83.8.3 Korperliche Untersuchung

e Anzeichen einer Anamie.

83.8.4 Labor

e Blutbild:
o Erythrozytenzahl (),
o Hb-Wert (! ),
o MCV (=),
o Retikulozytenzahl (7).

e LDH (1),

e Indirektes Bilirubin ( 1),

e Direktes Bilirubin ( 1),

¢ Haptoglobin ().

e Direkter Coombs-Test: Nachweis von antikérperbelade-
nen Erythrozyten.

e Indirekter Coombs-Test: Nachweis von nicht gebunde-
nen, antierythrozytdaren Antikérpern.

‘ Hamolytische Andmie ‘

‘ Haptoglobin | LDH1 Bilirubin T ‘

L Coombs-Test l

positiv

v
maogliche Ursache
¢ immunhamolytische Andamie
e akute Transfusionsreaktion
e AHA vom Kaltetyp
e AHA vom Warmetyp
e medikament6s induzierte Immunhamolyse

negativ

v
maogliche Ursache
e nicht immunogene Hamolyse
o Membrandefekt
e Enzymdefekt (z.B. Glukose-6-phosphat-
dehydrogenase-Mangel)
Thalassamie/Hamoglobinopathie
mechanische Hamolyse
PNH
toxische Substanzen
Infektion

Abb.83.1 Hamolytische Anamie. Einteilung der Hamolytischen Andmien nach Ergebnis des Coombs-Tests
(AHA: Autoimmunhamolytische Andmie; PNH: paroxysmale nachtliche Himoglobinurie).
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