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· KMT-Nachsorge
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· Sichelzellanämie


Dr. med. S. Lobitz

· Spätfolgen/Fertilität


PD Dr. med. A. Borgmann
· SZT Stoffwechsel

    Dr. med. J. Kühl
Labore
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Fr. R. Wolff


Tel  (030) 450 566 539/050

· Molekulargenetisches Labor


Dr. rer. med. C. Eckert  
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ALLGEMEINE INFORMATIONEN ÜBER DIE SICHELZELLKRANKHEIT
Sehr geehrte Frau Kollegin, sehr geehrter Herr Kollege,
nachfolgend möchten wir Ihnen noch einige, wichtige Hintergrundinformationen zur 
Sichelzellkrankheit
geben. Leider ist die Erkrankung so komplex, dass wir nur die wichtigsten Komplikationen ansprechen können. Gerne stehen wir Ihnen bei weiteren Fragen auch telefonisch zur Verfügung.
Für Sie als niedergelassene Kinderärztin/niedergelassener Kinderarzt sind folgende Informationen von besonderer Relevanz:

1. Sichelzell-Patienten haben eine gestörte Milzfunktion und sind deswegen besonders empfänglich für Infektionen mit bekapselten Bakterien (Pneumokokken, Meningokokken, Hämophilus). Temperaturen über 38,5°C sollten deswegen immer als Notfall betrachtet werden. Ist kein Infektfokus auszumachen, der spezifisch behandelt werden kann, sollten Kinder unter fünf Jahren immer stationär aufgenommen und breit antibiotisch behandelt werden. Kinder über fünf Jahre in gutem klinischem Zustand können ambulant behandelt werden, müssen sich aber täglich zu Kontrolluntersuchungen vorstellen. Auf fiebersenkende Maßnahmen sollte verzichtet werden, um diesen einfachen Verlaufsparameter weiter nutzen zu können. Sichelzell-Patienten sollten wie Patienten nach chirurgischer Splenektomie geimpft werden. Dabei ist vor allem ein ausreichender Pneumokokken-Impfschutz von besonderer Wichtigkeit. Informationen erhalten Sie im Internet unter www.asplenie-net.org. Aufgrund des vorab beschriebenen Infektionsrisikos erhalten alle Sichelzell-Patienten bis zum Ende des fünften Lebensjahres eine antibiotische Prophylaxe mit Penicillin (< 3 J. 2 x 200.000 IE/Tag p.o; ab 4. LJ 2 x 400.000 IE/d p.o). Diese Prophylaxe sollte ab dem 3. Lebensmonat begonnen werden, selbst, wenn die Diagnose noch gesichert ist. 
2. Eine lebensbedrohliche Komplikation, die vor allem bei Vorschulkindern auftritt, im Grunde aber in jedem Lebensalter vorkommen kann, ist die Milzsequestrationskrise. Bei einer solchen Krise „versacken“ große Teile des Blutes in der Milz, was effektiv zu einer schweren akuten Anämie und vor allem zu einem lebensbedrohlichen Volumenmangel führen kann. Die Eltern wurden in die Technik der Milzpalpation eingewiesen. Kleinkinder sollten bei jedem Wickeln untersucht werden. Eine neu aufgetretene Milzvergrößerung muss immer die umgehende Einweisung zur stationären Behandlung, ggf. auch eine sofortige Schocktherapie zur Folge haben. Die Therapie besteht in der Gabe von Volumen und ggf. in der Transfusion von Erythrozyten, die aber sehr vorsichtig erfolgen muss, da das sequestrierte Blut im Verlauf einer solchen Episode wieder in den Kreislauf freigegeben wird. Es kann dann zu einer ebenso lebensbedrohlichen Hyperviskosität kommen. Transfusionen sollten daher unter ständiger (d.h. stündlicher) Kontrolle des Hb-Wertes erfolgen. Die Behandlung soll -wann immer möglich - in einem spezialisierten Zentrum erfolgen.
3. Eine weitere gravierende und häufige Komplikation einer Sichelzellkrankheit ist das akute Thoraxsyndrom. Sollten Sie bei einem Sichelzell-Patienten ein seitendifferentes Atemgeräusch, atemunabhängige thorakale Schmerzen oder gar pneumonische Rasselgeräusche feststellen, ist die sofortige Einweisung zur stationären Therapie in einem spezialisierten Zentrum indiziert.

4. 11 % aller Sichelzell-Patienten erleiden vor dem 20. Lebensjahr einen Schlaganfall. Bitte seien Sie deswegen besonders aufmerksam, wenn Patienten neurologische Auffälligkeiten jeder Art entwickeln. Das kritischste Alter ist die Zeit vom vierten bis zum zehnten Lebensjahr.

5. Das dominierende Symptom der Sichelzellkrankheit im Kindesalter ist der Schmerz. Schicken Sie Patienten mit unerklärlichen Schmerzen (meist Knochenschmerzen) oder Kleinkinder mit geschwollenen Händen und/oder Füßen bitte umgehend in unsere Ambulanz oder Notaufnahme.
6. Sichelzell-Patienten dürfen und sollen am Sportunterricht teilnehmen und dürfen auch Vereinssport machen. Sie sollten jedoch zu jedem Zeitpunkt selber darüber entscheiden dürfen, wie stark sie sich belasten und ihre Teilnahme jederzeit abbrechen dürfen. Auf eine Benotung sollte verzichtet werden. Es ist essentiell, dass Flüssigkeitsverluste sofort und großzügig ausgeglichen werden. Bei Muskelschmerzen sollte jegliche Belastung sofort abgebrochen werden.

7. Sichelzell-Patienten scheiden überproportional viel Kreatinin aus und haben daher meist einen sehr niedrigen Kreatinin-Wert. Hochnormale oder gar erhöhte Kreatinin-Werte sind daher oft Ausdruck eines akuten oder eines chronischen Nierenversagens und sollten daher sehr ernst genommen werden.

Wir stehen Ihnen bei Fragen jederzeit gerne zur Verfügung. Sie erreichen uns unter folgenden Telefonnummern oder per e-mail:



XXXXXX
Wir bedanken uns für die Zuweisung der Patientin/des Patienten.

Mit freundlichen Grüßen

CHARITÉ - UNIVERSITÄTSMEDIZIN BERLIN

Gliedkörperschaft der Freien Universität Berlin und der Humboldt-Universität zu Berlin

Augustenburger Platz 1 ( 13353 Berlin ( Telefon +49 30 450-50 ( www.charite.de
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