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Das breite Spektrum der Sichelzellkrankheiten:
HbSC-Krankheit im klinischen Alltag

Roswitha Dickerhoff

Sichelzellkrankheiten sind seit den 1950er-Jahren aus dem Mittelmeerraum, aus
Afrika und dem Mittleren Osten nach Deutschland gekommen und beschdftigten
anfangs hauptsachlich die Padiater. Seit den 70er-Jahren ist die Lebenserwartung der
Betroffenen deutlich angestiegen, ca. 95 % werden heute erwachsen. Deshalb sollten
Allgemeinmediziner und Internisten die verschiedenen Formen der Sichelzellkrank-
heiten, v. a. die HbSC-Krankheit (ca. 20 %), kennen.

Das Hamoglobin S

Pathophysiologie

Die Sichelzellkrankheiten basieren auf dem pathologi-
schen Hamoglobin S (HbS), das durch eine Punktmuta-
tion im B-Globin-Lokus auf Chromosom 11 in Zentral-
Afrika, der Arabischen Halbinsel und Indien entstand.
Diese Mutation beeintrdchtigt die Loslichkeit des Himo-
globins im Erythrozyten: Bei Deoxygenierung bleibt HbS
nicht in Lésung (wie das normale HbA), sondern polyme-
risiert zu langen Strangen, die dem Erythrozyten die lan-
ge, spitze Sichelform aufzwingen (> Abb. 1). Gesichelte
Erythrozyten sind nicht nur starr und verschlechtern die
Rheologie des Blutes, sie haben auch die Tendenz, am
Endothel zu haften. Auch Thrombozyten und Granulozy-
ten nehmen Kontakt mit dem Endothel auf. Dadurch
entstehen Ldsionen, die zur Inflammation fiihren.

s Merke

Die abnorme Form der Erythrozyten, die verdnderten
Oberflacheneigenschaften und die chronische Inflamma-
tion des Endothels sind die Grundlagen der fiir die Sichel-
zellkrankheiten charakteristischen GefaRreaktionen.

Diese GefdBreaktionen kénnen sich manifestieren als

= Vaso-Okklusionen mit akuten Ereignissen
(z. B. Schmerzkrisen, Horsturz, ZNS-Infarkte),

= chronische Organschdden (z. B. funktionelle Asplenie,
Niereninsuffizienz, pulmonaler Hochdruck, Hepato-
pathie, Retinopathie) oder als

= Sequestrationen (Milz - bzw. Lebersequestration,
akutes Thorax-Syndrom, Priapismus) [1].

Vielfalt der Sichelzellkrankheiten

Neben der haufigsten homozygoten Form HbSS der
Sichelzellkrankheit gibt es auch die sogenannten
~compound-heterozygoten® Formen HbSC, HbSB°Thal,
HbSB*Thal, HbSD, HbSLepore, HbSOArab, HbSE (sehr
selten) (> Tab. 1). Dabei wird von einem Elternteil das
Hamoglobin S (HbS), vom anderen eine weitere B-Glo-
bin-Mutation vererbt, die im Zusammenwirken mit dem
HbS zu einer Sichelzellkrankheit fihrt.

s Cave

Der pauschale Begriff ,,Sichelzellandmie“ sollte nicht

verwendet werden, denn

= nicht jeder Sichelzellpatient hat eine Andmie, und

= es handelt sich nicht um eine schlichte Andamie, son-
dern um eine duBerst komplexe, lebensverkiirzende
Multiorganerkrankung.

Klinik

= Die 4 am schwersten verlaufenden Formen sind
- die homozygote HbSS-,

die HbSB°Thal-,

die HbSD- und

die HbSOArab- Sichelzellkrankheit.

Die Hdmoglobinwerte liegen zwischen 6 und 8 g/dI, die
Retikulozyten um 10 %. Meist bestehen eine Thrombozy-
tose und Granulozytose. Die bereits im 1. Lebensjahr
manifeste funktionelle Asplenie stellt ein hohes Risiko
fir eine Sepsis dar. Milzsequestrationen kommen in der
Regel nur bis zum 8. Lebensjahr vor. Ohne Prophylaxe
(chronisches Transfusionsprogramm bei pathologischer
transkranieller Doppler-Sonografie) erleiden ca. 12 % die-
ser Patienten einen ZNS-Infarkt bis zum 18. Lebensjahr.
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> Abb. 1 Blutausstrich bei HbSS: Sichelzellen, Targetzel-
len, Polychromasie, 1 Normoblast, 1 Howell-Jolly-Korper-
chen, Thrombozytose.

« HbSB*Thal

Bei der Sichelzellkrankheit HbSB*Thal (es wird noch etwas
HbA gebildet) sind die Hb-Werte etwas hoher: Es kommt
nicht zu ZNS-Infarkten in der Kindheit, Schmerzkrisen
sind seltener. Die Milzfunktion bleibt etwas ldnger erhal-
ten, das Risiko einer Milz-Sequestration bleibt aber
lebenslanglich. Hypersplenismus mit Panzytopenie bei
HbSB*Thal-Patienten ist eine Indikation zur Splenektomie.

= HbSLepore

HbSLepore-Patienten haben meist Hb-Werte um 10 g/dl,
kein Risiko von ZNS-Infarkten in der Kindheit und eine
lebensldngliche Splenomegalie. Die Schmerzfrequenz ist
abhdngig vom Hb-Spiegel: Bei Hb-Werten weit iber
10g/dl (d. h. einer sehr hohen Blut-Viskositat) konnen
Schmerzen durch regelmdRige Aderldsse verhindert
werden.

s Merke

Neben den Akutkomplikationen durch GefaRverschliis-
se sind im Erwachsenenalter insbesondere die chroni-
schen Folgeerkrankungen aufgrund der Vaskulopathie
zu beachten.

Die wichtigsten akuten und chronischen Manifestationen
der Sichelzellkrankheiten sind in der » Tab. 2 zusammen-
gefasst.

Beziiglich detaillierter Informationen zur Therapie sei ver-
wiesen auf die Onkopedia-Leitlinien Sichelzellkrankheit,
die AWMF-S2k-Leitlinie der padiatrischen Fachgesell-
schaft und den Leitfaden www.sichelzellkrankheit.de
(» Abb. 2).
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Das Hamoglobin C

Hamoglobin C (HbC), das in West-Afrika endemisch ist,
ist nach HbS und HbE weltweit das haufigste pathologi-
sche Hdmoglobin. In Kombination mit dem Hamoglobin
S (HbS) entsteht die HbSC-Krankheit, die besondere
Beachtung verdient, da sie eine Sichelzellkrankheit mit
ungewohnlichen Manifestationen darstellt (siehe Fallbei-

spiel).

Epidemiologie des HbC

In West-Afrika, vor allem in Ghana und Burkina Faso, aber
auch in Togo, Kamerun und Guinea ist neben HbS (20-
30 % der Bevolkerung) auch das pathologische HbC ende-
misch. 20-30 % der Menschen in West-Afrika sind HbC-
Trager. Die HbSC-Krankheit gibt es nattirlich auch in all
den Landern, in die Menschen durch den Sklavenhandel
verschleppt wurden: Karibik, Nord- und Sid-Amerika.

s Merke

Bei HbC handelt es sich um eine Mutation, bei der an
der 6. Stelle der B-Kette Glutamat durch Lysin ersetzt
wird. HbC fiihrt zur Dehydratation des Erythrozyten
und wegen der geringen Loslichkeit zur intrazelluldren
Kristallbildung.

= Heterozygote HbC-Trager

Heterozygote HbC-Trdger haben eine minimale Mikrozy-
tose ohne Anamie. Es gibt Fallberichte iber schmerzlose
Hamaturie bei HbC-Trdgern [2]. In einigen Fallen wurde
allerdings nicht ausgeschlossen, dass es sich bei den
beschriebenen Patienten evtl. um die Sonderform HbC
Harlem gehandelt hat [3].

= HbC Harlem

Bei HbC Harlem finden sich 2 Mutationen in der B-Globin-
Kette: in Position 6 die Sichelmutation (Glu — Valin) und
in Position 73 Asparaginsdure — Asparagin [4]. Im alkali-
schen Milieu der Elektrophorese (die heute kaum noch
gemacht wird) wanderte das HbC Harlem in der HbC-
Position. Es verhdlt sich aber (wegen der zusatzlichen
HbS-Mutation) wie ein Sichel-Hamoglobin. Wenn Indivi-
duen, bei denen eine HbC-Trdgerschaft diagnostiziert
wurde, klinisch auffallig werden durch eine schmerzlose
Hamaturie (die bei 4 % aller HbS-Trdger vorkommt), sollte
molekulargenetisch untersucht werden, ob es sich evtl.
um HbC Harlem handelt. Die Konsequenz wdre: Trager
eines HbC Harlem sind genetisch so zu beraten wie HbS-
Trdger, d. h. wenn der Partner eines HbC Harlem-Trdgers
ein HbS-Trdger ist, sollte pranatale Diagnostik angeboten
werden, weil die Sichelzellkrankheit HbS/HbC Harlem im
Verlauf identisch ist mit einer HbSS-Krankheit.
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» Tab. 1 Klinische Vielfalt der Manifestationen bei Sichelzellkrankheiten.

Manifestation

Schmerzkrisen

akutes Thorax-Syndrom
ZNS-Infarkt/Blutung
Andmie

Milz-Sequestration

HbSS, HbSB°Thal, HbSD,
HbSOArab

+++
+++
+++

+++

bis 6.-8. Lebensjahr

HbSB*Thal, HbSLepore HbSC
++ +
++ (+)

(+) Erwachsene

(+) 0

(+) Erwachsene

Risiko lebenslang Risiko lebenslang

Horsturz + Taubheit (+) 0 +++
proliferative Retinopathie + + +++
hohe Blutviskositat, Thrombose-Risiko ~ + (+) S
Niereninsuffizienz ++ (+) (+)
pulmonaler Hochdruck 4 0 0
kardiale Probleme ++ 0 0

+ selten; ++ haufig; +++ sehr hdufig; (+) sehr selten; 0 praktisch nie.

» Tab.2 Hauptprobleme erwachsener Sichelzellpatienten.
akute Probleme

Schmerzkrisen

Sepsis (u. a. Pneumokokken, gramnegative Keime)
akutes Thorax-Syndrom

Komplikationen in Schwangerschaft

Horsturz (bei hoher Viskositdt, HbSC)
Gallenkoliken

Hyperbilirubindmie-Syndrom

Milzsequestration (HbSC, HbSLepore, HbSB*Thal)
Lebersequestration

ZNS-Blutung

= ,HbCC-Krankheit*

Die Homozygotie fiir HbC fiihrt zu einer geringen Ana-
mie, Mikrozytose, erh6htem MCHC und Splenomegalie
[5]. Es wurden vereinzelt Retinopathien und Horverlust
beschrieben [6]. Wenn ein Individuum mit HbCC-Krank-
heit Schmerzkrisen, Retinopathie bzw. Horstiirze hat,
muss vermutet werden, dass es sich bei einem der
C-Hdmoglobine um das HbC Harlem handelt. Die HbCC-
Krankheit, nicht aber die Tragerschaft fiir HbC, verleiht
Betroffenen Schutz vor schweren Verldufen der Malaria
tropica. Dies ist die einzige Situation, wo Homozygotie
und nicht die Trdgerschaft diesen selektiven Vorteil
bietet.

chronische Probleme

chronische Schmerzen

avaskuldre Nekrosen (Femur, Humerus, Deckplatteneinbriiche)
Niereninsuffizienz

Priapismus

proliferative Retinopathie (70 % bei HbSC)

Alloimmunisierung, verzogerte hamolytische Transfusions-Reaktion
Sichel-Hepatopathie, Zirrhose

pulmonaler Hochdruck

Unterschenkel-Ulzera

Kardiomyopathie, Herzinsuffizienz

FALLBEISPIEL

Eine Brasilianerin, bei der in der Kindheit eine ,Sichel-
zellandmie“ diagnostiziert wurde, kam 33 Jahre spa-
ter nach Deutschland. Im Jahr darauf hatte sie eine
Glaskorperblutung rechts und eine Netzhautablo-
sung beidseits. In den ndchsten beiden Jahren wur-
den mehrere Laser-Koagulationen durchgefiihrt.
Das Sehvermdgen war stark herabgesetzt. 8 |ahre
spater hatte die Patientin einen Horsturz rechts, im
Jahr darauf links: Beide Male war nach Gabe von Kor-
tison der Horverlust irreversibel. Die Patientin war
vollig ertaubt und es wurde ihr geraten, die Gebar-
densprache zu erlernen. Ein Jahr spater erfuhr die
Patientin von einer Freundin, dass es Cochlea-
Implantate gibt. Im gleichen Jahr wurde in unserer
Ambulanz erstmals die korrekte Diagnose Sichelzell-
krankheit HbSC gestellt. Einige Monate vorher hatte
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Erythrozyt mit >50 % HbS
potenzielle ,Sichelzelle*

+ Endotheladhasion

Vaso-Okklusion
Sequestration

chron. Hdmolyse

PHT
Organschaden Schmerzkrisen Andmie Gallensteine
Markhyperplasie

ZNS Milz
Lunge
Knochen
Retina funktionelle Asplenie
Leber lebenslingliches Infektionsrisiko
Uro-genital Pneumokokken
Herz H. Influenzae

Salmonellen
Haut

> Abb.2 Manifestationen der Sichelzellkrankheiten. PHT = Pulmonaler Hypertonus.

sie ein Cochlea-Implantat links bekommen. Aus den
Unterlagen der Patientin ging hervor, dass ihr Hb-
Spiegel immer einen Wert von 13 bzw. 14 g/dI auf-
wies. Die Patientin wurde nach Diagnosestellung
Giber die Bedeutung der HbSC-Krankheit aufgeklart
und es wurden ihr regelmaRige Aderldasse empfoh-
len, um wenigstens das Fortschreiten der Retinopa-
thie aufzuhalten und Schmerzkrisen zu vermeiden.
2 Jahre nach dem Implantat links erhielt sie ein
Cochlea-Implantat rechts.

Die Sichelzellkrankheit HbSC

Klinische Bedeutung hat das HbC vor allem in Kombinati-

on mit HbS: Es entsteht die Sichelzellkrankheit HbSC, die

zu Unrecht in vielen Publikationen als ,leichte“ Form der

Sichelzellkrankheit bezeichnet wird. Diese nichtzutreffen-

de Beurteilung fuRt auf mehreren Griinden:

= HbSC-Erythrozyten haben eine wesentlich langere Le-
benszeit (ca. 30 Tage) als bei HbSS-Patienten (ca. 10-
15 Tage), d. h. die Hdmolyse ist weniger ausgepragt.

= HbSC-Patienten erleiden in der Kindheit keine ZNS-In-
farkte und nur sehr selten im Erwachsenenalter.

= |m Kindesalter besteht kein Risiko einer Pneumokok-
ken-Sepsis.

= Milz-Sequestrationen und Schmerzkrisen sind im Kin-
desalter sehr selten.

= Im Erwachsenenalter kommen seltener pulmonale,
kardiale bzw. renale Probleme vor als bei HbSS/HbSB*
Thal-Patienten.

= Die Lebenserwartung betragt ca. 10-20 Jahre mehr
als bei HbSS-Patienten [8].

HINWEIS FUR DIE PRAXIS

HbSC-Patienten haben ein hohes Risiko zu erblinden
und zu ertauben, wenn die Besonderheiten ihrer
Krankheit nicht beachtet werden und entsprechend
gehandelt wird. Die HbSC-Krankheit muss als eige-
nes Krankheitsbild gewertet werden, da sie deutlich
von den anderen Formen der Sichelzellkrankheit ab-
zugrenzen ist (> Tab. 1).

Ursachen des besonderen Verlaufs
der HbSC- Krankheit

Bei HbSC-Patienten verliert die Milz erst spat, wahr-
scheinlich mit Beginn der Pubertdt, ihre besondere im-
munologische Funktion zur Abwehr von Pneumokokken,
deshalb sind Kinder nicht durch Pneumokokken-Sepsen
gefdhrdet. Auch Milz-Sequestrationen sind im Kindesalter
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» Abb. 3 Blutausstrich bei HbSC: Targetzellen, Kauri-
Muschel-Zellen.

viel seltener als bei HbSS-Kindern. Erwachsene HbSC-
Patienten haben aber das gleiche Sepsis-Risiko wie
HbSS-Patienten.

Durch die unterschiedlichen Eigenschaften der HbSC-
Erythrozyten kommt es nicht (wie bei HbSS-Individuen)
zu Verdnderungen der zerebralen Arterien und damit zu
ZNS-Infarkten bzw. Blutungen durch Vaskulopathien.

Bei der HbSC-Krankheit entstehen Schmerzen durch die
hohe Viskositat bei Hb-Werten >10 g/dl. Da diese Werte
fast immer erst mit der Pubertdt erreicht werden, haben
Kinder sehr selten Schmerzepisoden. In Ldndern ohne
Neugeborenen-Screening fiir Sichelzellkrankheiten wer-
den HbSC-Individuen meist erst im Erwachsenenalter
diagnostiziert [7].

Bedeutung der Sichelzellkrankheit HbSC im
Erwachsenenalter

Das Labor zeigt bei der HbSC-Krankheit eine Mikrozytose,
die noch verstdrkt sein kann durch eine gleichzeitige
o-Thalassamie. 30 % aller Menschen im subsaharischen
Afrika haben entweder eine hetero- oder homozygote
o*-Thalassdmie, die klinisch irrelevant ist. Die Thrombo-
zyten sind meist im Normalbereich - im Gegensatz zu
HbSS-Patienten, die fast immer eine Thrombozytose
haben. Im Blutausstrich (» Abb.3) sieht man neben
vielen Targetzellen Erythrozyten, die an Kauri-Muscheln
erinnern oder an ein zusammengeklapptes Pita-Brot.
Sichelzellen findet man nicht. Hb-Analyse: geringe Antei-
le von HbF und HbA, und zu gleichen Teilen (ca. 45-50 %)
HbS bzw. HbC.

HINWEIS FUR DIE PRAXIS

Nach der Pubertét haben >90 % aller HbSC-Patienten
einen Hb-Wert >10 g/dl, oft im Bereich von 13-14 g/
dl. Sehr hohe Hb-Werte finden sich fast ausschlieR-

lich bei M@nnern [7]. Hohe Hb-Werte gehen mit
einer sehr hohen Blutviskositdt einher [8]: Die
abnorm geformten Erythrozyten sind wenig ver-
formbar und sehr starr und hemmen dadurch den
normalen Blutfluss. Die Folgen der hohen Blutviskosi-
tat sind vielfaltig [8, 9].

Retinopathie

Ungefahr 70 % der Erwachsenen mit HbSC-Krankheit ent-
wickeln eine proliferative Retinopathie, die unbehandelt
zu schwersten Einschrankungen der Sehkraft und in
einigen Fdllen zu Blindheit fiihrt. Die Retina-Verdnderun-
gen sind vor allem Folge der schlechten Verformbarkeit
der HbSC-Erythrozyten [8]; Glaskérperblutungen und
Retina-Ablosung sind haufige Folgen der Retinopathie.
Um eine friihzeitige Therapie durch Laser-Koagulation zu
ermoglichen, brauchen HbSC-Patienten ab dem 7.
Lebensjahr jahrlich eine Retinoskopie. Inzwischen wird
auch fiir die Retinopathie bei HbSC-Patienten der Einsatz
von anti-VEGF (,vascular endothelial growth factor)
diskutiert [10, 11].

Innenohr- und Gleichgewichtsorgan-Stérungen

Circa 20-30% der HbSC-Patienten haben otologische
Probleme [8, 9]. Wenn HbSC-Patienten einen Horsturz
haben, ist so rasch wie mdglich ein Aderlass vorzuneh-
men und das Hb auf <10 g/dl zu senken.

msssm  Cave

Auf keinen Fall darf Kortison gegeben werden, weil es
die Viskositdt durch die dadurch entstehende Granulo-
zytose noch erh6ht und den Horverlust irreversibel
macht.

Auch Schwindel-Attacken sind eine Indikation fiir einen
Aderlass.

Schmerzen

Schmerzen entstehen bei HbSC-Patienten bei Hb-Werten
>10g/dl. Bei diesen Werten ist die Gabe von Hydroxycar-
bamid kontraindiziert, weil dadurch nicht nur das HbF,
sondern auch das Gesamt-Hdmoglobin ansteigt - man
also das Gegenteil von dem erreicht, was man erreichen
mochte. Lediglich bei den sehr seltenen erwachsenen
HbSC-Patienten, die stdndig einen Hb von <10 g/dl
haben und tiber Schmerzen klagen, kdnnte man Hydro-
xycarbamid erwdgen, evtl. begleitet von Aderldssen.

Ca. 30-45 % aller HbSC-Patienten brauchen regelmaRige
Aderlasse, um schmerzfrei zu bleiben. Die meisten dieser
Betroffenen, die iber ihre Krankheit aufgeklart sind, mer-
ken selbst, wann wieder ein Aderlass erforderlich wird: Sie
haben generalisiert ziehende Schmerzen, von denen sie
wissen, dass sie ohne Aderlass unertraglich werden.
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Die trockene Luft in Flugzeugen auf langen Fliigen fihrt
(selbst wenn viel getrunken wird) bei HbSC zum Anstieg
der Viskositdt und zu Schmerzkrisen. HbSC-Patienten
mit einem Hb > 11,5 g/dl, die einen mehr als 6-stiindigen
Flug planen, brauchen deshalb vorher einen Aderlass.

s Merke
Die beste Therapie ist ein Aderlass.

Sepsis

Die funktionelle Asplenie besteht bei HbSC-Patienten erst
ab der Pubertdt (bei HbSS-Patienten schon am Ende des
1. Lebensjahres). Erwachsene Betroffene mit Fieber
>38,5 °C ohne Hinweise auf eine Ursache miissen stationar
aufgenommen und nach Abnahme von Blutkulturen anti-
biotisch mit Verdacht auf Sepsis behandelt werden.

Milz-Sequestration

Die Milz bleibt bei HbSC-Patienten vergréBert. Milz-
Sequestrationen sind in der Kindheit bei HbSC-Patienten
(im Gegensatz zu HbSS-Patienten) sehr selten, kénnen
aber bei Erwachsenen auftreten: Aus nicht bekannten
Griinden erweitern sich die Milz-Sinusoide und seque-
strieren einen mehr oder weniger groRen Teil des Blutes
[12]. Die Milz wird sehr groR, die Kapselspannung ist sehr
schmerzhaft. Das Hb sinkt rapide, es kann zum Kreislauf-
versagen kommen. Die Andmie wird begleitet von
Thrombopenie und Retikulozytose. In den meisten Fallen
ist eine Transfusion notwendig. Da bei rechtzeitiger
Transfusion ein Teil des sequestrierten Blutes wieder mo-
bilisiert wird, muss nach der Halfte der berechneten
Transfusionsmenge eine Pause eingelegt und das Hb
kontrolliert werden, um eine Ubertransfusion (Hypervis-
kositdts-Syndrom) zu vermeiden. Nach einer Milzseque-
stration ist wegen des Wiederholungsrisikos die Splenek-
tomie indiziert.

Avaskuldre Nekrosen

Durch die hohe Blutviskositat kommt es haufiger als bei
HbSS-Patienten zu avaskularen Nekrosen des Hiift - bzw.
Humeruskopfes.

Thromboserisiko

In einer Studie mit 404 Sichelzellpatienten aller Phanoty-
pen hatten im Alter von ca. 30 Jahren 25 % eine Thrombo-
se gehabt [13]. HbSC-Patienten haben ein héheres Risiko,
Thrombosen zu bekommen, die nicht durch einen Kathe-
ter ausgelost sind, als HbSS-Patienten [14].

s Cave

Ein besonders hohes Thromboserisiko besteht nach
Gabe von parenteralen Kortikoiden, die auRer in
lebensbedrohlichen Situationen unbedingt vermieden
werden miissen.

& Thieme

Priapismus

Priapismus hatten in einer Beobachtungsstudie [9] 20%
der HbSC-Mdnner. Aderldsse reduzieren die Haufigkeit
dieser Episoden.

ZNS-Infarkte

Bei der Sichelzellkrankheit HbSC entsteht keine Vaskulopa-
thie der zerebralen Arterien. Zu ZNS-Infarkten kann es bei
dlteren Patienten bei hoher Blutviskositat (Hb-Werte von
13-14 g/dl) bzw. auf kardioembolischer Basis kommen.

Schwangerschaft

Es gibt wenige Arbeiten, die bei in der Schwangerschaft
auftretenden Problemen zwischen HbSS- und HbSC-Patien-
tinnen unterscheiden. Einige Autoren berichten (iber eine
Thrombose-Inzidenz bei schwangeren HbSC-Patientinnen
von 6,8% [15, 16].

KERNAUSSAGEN

= Eine prazise Diagnose der Sichelzellkrankheit
(genauer Phanotyp) ist unerldsslich; der Begriff
,Sichelzellandmie“ muss vermieden werden.

= Bei Patienten afrikanischer Herkunft mit Mikrozy-
tose, gering erhdhten Retikulozyten und
Schmerzsymptomatik sollte man - auch bei
altersgerechten Hdmoglobin-Werten - an die
Maglichkeit einer HbSC-Krankheit denken.

= Empfohlen wird eine jéhrliche Retinoskopie bei
HbSC-Patienten ab dem 7. Lebensjahr, bei allen
anderen Sichelzellpatienten ab dem 10. Lebensjahr.

= Tritt bei einem HbSC-Patienten ein Horsturz auf,
ist sofort ein Aderlass vorzunehmen.

= Bei allen Sichelzellpatienten mit Schwindel oder
Schmerzen und einem Hb >10 g/dl ist ein Ader-
lass indiziert.
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