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Sichelzellkrankheiten

Erstellung der Leitlinie:
* Regelwerk
* Interessenkonflikte
Autoren: Roswitha Dickerhoff, Hermann Heimpelt
Expertengruppe: Gisela JanBen, Elisabeth Kohne, Gero Massenkeil, Georg Maschmeyer

1 Definition und Basisinformationen

Der Begriff Sichelzellkrankheit umfassst alle Hdmoglobinopathien, die durch die schweren Mani-
festationsformen des HbS verursacht werden. HbS bildet dabei mit mindestens, meistens weit
mehr als 50 % den Hauptanteil des roten Blutfarbstoffs. Haufige Genotypen sind die homozy-
gote HBSS-Sichelzellkrankheit, die compound heterozygote Sichelzellkrankheit, HbS-B-Thal und
die HbSC-Krankheit. Seltener sind andere Kombinationsformen wir HbSD, HbS OArab und HbS
Lepore.

1.1 Haufigkeit

In Deutschland wurden bislang mehr als 3000 Kinder und Erwachsene mit Sichelzellkrankheiten
erfasst [1]. Es sind Migranten aus Zentral - und West-Afrika, den Landern des d4stlichen Mittel-
meerraumes (Turkei, Libanon, Palastina, Syrien, Sud-ltalien, Griechenland, Nord-Afrika), dem
Mittleren Osten (Iran, Irak), Asien (Indien, Afghanistan) und Amerika [2]. In Europa und USA
erreichen heute 85-90% aller Kinder mit Sichelzellkrankheiten das Erwachsenenalter [3, 4].

1.2 Ursache

Das pathologische HbS ist das Produkt einer B-Globingenmutation, die zum Austausch von Glut-
aminsaure gegen Valin in der Position 6 der B-Kette fuhrt [5]. Die am schwersten verlaufenden
Formen der Sichelzellerkrankung sind die homozygote HbSS Erkrankung und die Sichelzell-Bo-
Thalassamie. Auf die friher uUbliche Bezeichnung Sichelzellanamie sollte entsprechend der
internationalen Nomenklatur verzichtet werden, da nicht die Andmie, sondern die GefaBver-
schlusskrisen und den Folgen das Krankheitsgeschehen bei weitem dominieren.

Der wichtigste genetisch bedingte prognostische Faktor ist der HbF-Spiegel. Patienten mit
einem HbF < 10% haben ein hdéheres Risiko, einen ZNS-Infarkt zu haben, ein HbF > 20%
schitzt vor haufigen Schmerzkrisen [6].

2 Klinisches Bild

Idealerweise (in Landern mit hohen Patientenzahlen) wird die Diagnose durch das Neonatal-
Screening gestellt, das in Deutschland noch nicht durchgeflihrt werden kann. Hierzulande wird
die Diagnose meist aufgrund erster Symptome oder zufallig in der Kindheit gestellt. Bei blan-
dem Krankheitsverlauf oder bei Immigranten aus Landern mit ungentiigendem medizinischen
Standard kann sich die Diagnosestellung bis ins Erwachsenenalter verzdgern.

Bei folgenden Symptomen oder Befunden muss bei Individuen aus den genannten Risikolan-
dern eine Hb-Analyse zum Ausschluss oder Beweis einer Sichelzellkrankheit veranlasst werden:

* rezidivierende Schmerzen im Skelettsystem bzw. Schmerzkrisen durch GefalBverschlisse,
vor allem im Thorax, Abdomen und ZNS

¢ Schocksymptomatik mit ausgepragter Splenomegalie
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* hamolytische Anamie ungeklarter Ursache, sowohl normozytar (HbSS, andere seltene
Kombinationsformen) als auch mikrozytar (HbS-B- oder HbS-a-Thalassamie, HbSC-Krank-
heit)

Neben den in jedem Lebensalter (ausser bei Neugeborenen und Sauglingen bis ca. zum 3.
Lebensmonat) vorkommenden rezidivierenden Schmerzkrisen, dem Akuten Thorax-Syndrom
(ATS) und der chronischen hamolytischen Anamie ist bei Kindern das klinische Bild gekenn-
zeichnet durch akute Ereignisse wie Milzsequestration (bei HbSS und HbB °Thal nur bis zum 6.
Lebensjahr), Pneumokokken-Sepsis / -Meningitis, aplastische Krise bei Parvovirus B19-Infektion,
ZNS-Infarkte, paralytischer lleus durch Mesenterial-Infarkte (sog. Girdle-Syndrom).

Milzsequestrationen kénnen, wenn auch selten, bei compound heterozygoten Sichelzellpatien-
ten noch bis ins Erwachsenenalter vorkommen. Das ATS hat im Erwachsenenalter eine hohe
Mortalitat [7, 8]. Akute ZNS-Ereignisse manifestieren sich bei Erwachsenen meist als intrazereb-
rale Blutungen, selten als Infarkte.

Bei Erwachsenen stehen mit zunehmendem Alter chronische Organschaden im Vordergrund
[19]. Die wichtigsten chronischen Organveranderungen sind

¢ chronische Glomerulonephritis/Sklerose [10]

¢ chronische pulmonale Insuffizienz mit pulmonaler Hypertonie [11, 12]

» aseptische Nekrosen (Huftkopf, Humeruskopf) [13]

* Osteopenie/Osteoporose

» Deckplatten-Einbriiche der Wirbelkdrper

* proliferative Retinopathie (vor allem bei HbSC)

* Unterschenkel-Ulzera

¢ stumme ZNS-Infarkte, die zu neuro-psychiatrischen Auffalligkeiten fihren

* Knochenmarkinsuffizienz nach ausgedehnten Marknekrosen

» evtl. Eisenuberladung und endokrinologische Ausfdlle bei Patienten mit chronischem
Transfusionsprogramm

3 Diagnose

3.1 Primar- bzw. Nachweisdiagnostik

* Blutbild mit Erythrozytenindices und Retikulozyten sowie eine konventionelle Hdmoglo-
binanalyse n einem fur diese Diagnostik ausgewiesenen Labor; Hb-Loslichkeitstest zur
Abgrenzung von HbS von nicht sichelnden pathologischen Hdmoglobinen mit identischen
elektrophoretischen bzw. chromatographischen Eigenschaften.

* Molekulargenetische Untersuchung sind bei der HbS Diagnostik nur indiziert bei Verdacht
auf Kombinationsformen von HbS mit B- oder a-Thalassamien (Mikrozytose) und im
Rahmen der Pranataldagnostik.

* Obligater Bestandteil der Diagnostik ist die Untersuchung der Familienangehdrigen.

Eine Sichelzellkrankheit ist bei normaler Zusammensetzung der Hdmoglobine ausgeschlossen.
Heterozygote HbS-Anlagetrager haben keine klinischen und hamatologischen Symptome.
Durch externe Belastungen kdnnen in Einzelfallen Probleme entstehen. Bei bis zu 4% der HbS
Anomalietrager kann schmerzlose Hamaturie durch Papillennekrosen auftreten. Eine groRe
Bedeutung kann die HbS-Heterozygotie haben fur die Nachkommen bei Partnerschaften der
Immigrantenbevélkerung, vor allem bei Verwandtenehen.



3.2 Diagnostik im Verlauf

Sichelzellpatienten miussen in regelmalligen Abstanden (Intervall je nach Schwere der Krank-
heitsmanifestationen, aber mindestens alle 6 Monate) ambulant gesehen werden, um Routine-
Untersuchungen durchzufiuhren. AuRerdem ist es zur Einschatzung der Schwere der Schmerz-
krise eines Patienten sehr hilfreich, ihn bei Beschwerdefreiheit zu kennen.

Mindestens halbjahrlich

* Anamnese und korperliche Untersuchung, orientiert an mdglichen Organschaden und
Vorbefunden

* Blutbild mit Retikulozyten, Kreatinin, Harnstoff, Leberwerte

* Urinstatus,

¢ guantitative Proteinbestimmung im 24-Std. Urin wenn Protein beim Stabchentest positiv

* Dokumentation der Zahl und Qualitat der Schmerzkrisen zur Entscheidung, ob
Hydroxyurea indiziert ist

Mindestens jahrlich

¢ US Abdomen (Gallensteine?)

* Rdntgen Hufgelenke (aseptische Knochennekrose ?)

bei Huftbeschwerden (auch bei leichten chronischen oder rezividierenden Schmerzen in Huften,
Leisten, Gesald): MRT

* Doppler-Echokardiographie (Pulmonale Hypertonie?)

* wenn Doppler-Echo pathologisch: Herzkatheter-Untersuchung zum endglltigen Beweis
der Pulmonalen Hypertonie

* Retina-Untersuchung auf proliferative Retinopathie, die besonders haufig ist bei HbSC-
Patienten

* endokrinologische Untersuchungen bei biochemischen Eisentberladung (siehe Leitlinien
Thalassamie)

4 Therapie

Die Therapie ist einem standigen Wandel unterworfen. Die Betreuung von Sichelzellpatienten
macht es erforderlich, sich an der neueren Literatur und den Ergebnissen von Studien groRer
Zentren (England, Frankreich, USA) zu orientieren. Diese Information findet sich in den regelma-
Big aktualisierten Therapie-Empfehlungen, siehe Kapitel 14.

4.1 Kausale Therapie

Die allogene Stammzelltransplantation mit HLA-identischem Familienspender ist die einzige
kurative Therapie. Sie war bis jetzt Kindern < 16 Jahren vorbehalten. Inzwischen gibt es eine
Konditionierung, die auch bei Erwachsenen eine Stammzelltransplantation gestattet, vorausge-
setzt, es gibt einen HLA identischen Familienspender [14]. Fremdspendertransplantationen
haben eine sehr hohe Morbiditat und Mortalitat und sind noch kontraindiziert [15].
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4.2 Symptomatische Behandlung je nach Krankheitsmanifestation

4.2.1 Grundprinzipien des therapeutischen Management

Zielsetzung ist eine Reduktion oder Verhinderung von Sichelzellkrisen bzw. bei deren Auftreten
eine rasche, wirksame Therapie. Ein weiteres Prinzip ist die Behandlung von Organschaden. Die
Betreuung von Sichelzellkrankheiten erfordert daher eine lebenslange, strukturierte Langzeit-
Uberwachung und Therapie (analog anderen erfolgreichen Chronikerprogrammen). Hierzu
gehort die feste Terminierung regelmaRiger Untersuchungen z. B. 3-4 mal im Jahr, je nach
Problemen auch haufiger. Sichelzellpatienten muissen auch in freien Intervallen arztlich betreut
werden.

4.2.2 Schmerzkrisen

4.2.2.1 Analgetika

Bei Schmerzkrisen, der haufigsten Manifestation der Erkrankung, sind Hydrierung (allerdings
nie mehr als 1 % x Erhaltungsbedarf (Erhaltungsbedarf = 1,51/ m 2 )) und Gabe ausreichend
starker Analgetika die Therapie der Wahl [3, 16, 17]

* leichte Schmerzen: Metamizol oder Ibuprofen in entsprechender Dosis alle 4-6 bzw. 8
Stunden p.o. (WHO Schmerztherapeutika Stufe 1)

* malig starke Schmerzen: zusatzlich zu einem der unter “leichte Schmerzen” angegebe-
nen Analgetika: Tramadol 1-2 mg/kg/Dosis p.o. (WHO-Schmerztherapeutika Stufe II)

* starke Schmerzen: zusatzlich zu einem der unter “leichte Schmerzen“ angegebenen
Analgetika Morphinum hydrochloricum 0,1-0,15 mg/kg/Dosis als Bolus, dann alle 2 Stun-
den i.v. oder als Dauerinfusion bzw. Patienten-kontrollierte Analgesie (PCA) (WHO-
Schmerztherapeutika Stufe Ill)

* Cave: bei intravendser Morphium-Gabe kann es zu Hypoventilation, Hypoxie und dadurch
zum Akuten Thorax-Syndrom kommen. Deshalb mul8 der Patient bei intravenéser Morphi-
umgabe alle 2 Stunden Uber ein Peak-flow-Spirometer die Lunge blahen, um eine Hypo-
ventilation zu verhindern. Sorgfiltige Uberwachung der Vital-Parameter und Oxymetrie
sind selbstverstandlich.

» Cave: Sauerstoffgabe, Alkalisierung und Transfusionen sind nicht indiziert bei Schmerzkri-
sen.

4.2.2.2 Hydroxyurea (HU)

HU ist bislang das einzige Medikament, das bei 70-75% der behandelten Patienten Zahl und
Intensitat der Schmerzkrisen und die Zahl der ATS-Episoden reduzieren und die Mortalitat
senken kann [2,18-20]. Es wirkt Uber eine Steigerung der HbF-Produktion, eine Verringerung
der Adhasionsmolekule auf den Retikulozyten [21], eine bessere Hydrierung der Erythrozyten,
eine Steigerung der NO-Synthese sowie Uber eine Verminderung der proinflammatorisch
wirkenden Leukozyten. Die Anfangs-Dosis von 15 mg/ kg / die kann bis auf 35 mg/kg/die gestei-
gert werden.

Schwerwiegende Nebenwirkungen sind:

* Myelosuppression

e opportunistische Infektionen



* Azoospermie (noch Jahre nach Ende der Therapie)

* ausgepragte Hypomagnesiamie

» teratogene Wirkungen (bei Versuchstieren und sehr hohen Dosen)
* Hautveranderungen

Eine HU-Therapie darf bei Sichelzellpatienten nur durchgefihrt werden bei strenger Indikation
(haufige, die Lebensqualitat beeintrachtigende Schmerzkrisen, > 2

ATS, pulmonale Hypertonie) nach Information der Patienten Uber mdgliche unerwinschte
Nebenwirkungen, unter Antikonzeption bei Frauen, regelmaBigen Blutbildkontrollen mit Diffe-
rentialblutbild (anfangs alle 2 Wochen, dann monatlich) zur frihzeitigen Entdeckung einer
Myelosuppression und sorgfaltiger Dokumentation der Nebenwirkungen. Kryoasservierung von
Sperma wird empfohlen bei postpubertaren Patienten vor Beginn der HU-Therapie.

Leber- und Nierenwerte sind alle 6 Monate zu kontrollieren. Eine HbF-Kontrolle erubrigt sich, da
der erreichte HbF-Spiegel nicht streng mit dem therapeutischen Erfolg korreliert: es gibt Patien-
ten, die trotz Anstieg des HbF-Spiegels nicht von der HU-Therapie profitieren und umgekehrt.
Die Therapie erstreckt sich Uber Jahre bzw. dauert lebenslanglich, wenn der Patient davon profi-
tiert und keine schweren Nebenwirkungen auftreten. Es gibt bei Sichelzellpatienten keinen
Hinweis auf vermehrt auftretende Malignome unter HU.

4.2.3 Infektionen

Antibiotika
* Bei Verdacht auf Sepsis: wirksam gegen Pneumokokken und gram-negative Erreger, z. B.
Haemophilus influenzae, Salmonellen, z.B. Ceftriaxon oder Amoxicillin + Clavulansaure

¢ Bei Verdacht auf Osteomyelitis: wirksam gegen Salmonellen und Staph. Aureus Ceftriaxon
+ Vancomycin oder Clindamycin (Knochengangigkeit)

4.2.4 Priapismus

Etilefrin

Mit Etilefrin (30 - 100 mg/die po) kdnnen rezidivierende, spontan sistierende Priapismus-Episo-
den (sog. ,stuttering priapism*“) verhindert werden. Bei Priapismus > 1 Stunde wird 6 mg Etile-
frin (0.6 ml einer Effortil-Lésung) Uber eine Butterfly-Kanile in die Corpora cavernosa injiziert,
nachdem das dort gestaute Blut aspiriert wurde. Die Etilefrin-Injektion kann bei Ausbleiben des
Erfolges nach 20-30 min. wiederholt werden [22].

» alternativ (da Etilefrin zur Injektion seit 07/05 nur noch Uber Internationale Apotheke
erhaltlich:
¢ Methylenblau 25 mg (Kinder) bzw. 50 mg (Erwachsene) intrakavernés oder

e Epinephrin 10 ml einer 1: 1 000 000 Loésung intrakavernds (Herstellung der Verdinnung:
1 ml einer 1: 1000 Lésung Epinephrin in 1 Liter 0,9% Na Cl)

4.2.5 Proteinurie

ACE-Hemmer

Bei Patienten mit Proteinurie > 0,5 g /24 Std. kann durch die Gabe von ACE-Hemmern das Fort-
schreiten der Glomerulonephritis bzw. Glomerulosklerose verhindert werden.



4.2.6 Pulmonale Hypertonie

(Mitbetreuung durch eine Institution mit Erfahrung in der PAH-Behandlung) Sildenafil wird nicht
empfohlen, da es schwere Schmerzkrisen ausldst.

Bosentan kann zu verstarkter Anamie und vermehrtem Plasma-Volumen fihren und kann
deshalb bei Sichelzellpatienten nur mit groBer Vorsicht eingesetzt werden [11].

Sauerstoff

evtl. nachtliche Sauerstoff-Gabe
4.2.7 Akutes Thorax-Syndrom

NO-Inhalation: noch experimentell

Aggregationshemmer bzw. Antikoagulantien sind nicht indiziert
4.2.8 Eisenuberladung

Chelattherapie

Zu Empfehlungen des Einsatzes von Eisenchelatoren bei Patienten mit Transfusionsbedarf bei
hereditarer Anamie wird auf die S1 Leitlinie ,Thalassamie’ verwiesen, s. Links.

4.2.9 Osteopenie / Osteoporose

Es gibt bis jetzt noch keine Empfehlungen zur Gabe von Bisphosphonaten. Eine Studie lauft z.
Z. am NIH. Sichelzellpatienten sollten im Rahmen ihrer Belastbarkeit Sport treiben und zu einer
ausgeglichenen kalziumreichen Ernahrung angehalten werden.

4.3 Interventionelle TherapiemafRnahmen

4.3.1 Transfusionen

Weder die chronisch niedrigen Hb-Werte bei Sichelzellpatienten (6-9 mg/dl) noch Schmerzkri-
sen sind eine Indikation zur Transfusion [23].

Eine einmalige Transfusion ist indiziert beim ATS, bei groRer Milzsequestration (bei Erwachse-
nen nur bei compound Heterozygoten), bei aplastischer Krise (Parvovirus B19 Infektion), evtl.
vor groBeren chirurgischen Eingriffen und in der Schwangerschaft bei symptomatischer
Anamie.

Ein Hkt von 30% (Hb 10 g/dl) darf nicht Gberschritten werden. Dringend gewarnt werden muss
davor, das Hamoglobin von Sichelzellpatienten auf "Normalwerte" anzuheben: es entsteht das
sog. Hyperviskositats-Syndrom, gekennzeichnet durch Kopfschmerzen, Blutdruckanstieg,
Krampfanfalle, manchmal im NMR zu dokumentierende posteriore Leukenzephalopathie, evtl.
Hirnblutung und Tod [24, 25].



Partielle Austauschtransfusionen sind indiziert, um kurzfristig den HbS-Anteil des Blutes zu
senken bei

» fulminantem ATS, Multiorganversagen, Salmonellensepsis (bei Sichelzellpatienten hohe
Mortalitat!), Mesenterialinfarkt mit paralytischem lleus, akutem ZNS-Ereignis; kardiochir-
urgischen Eingriffen; vor Endoprothesen-Implantation)

* bei Schmerzkrisen, die trotz adaquater symptomatischer Therapie andauern.
e Technik der partiellen Austauschtransfusion, siehe Leitfaden der Sichelzellstudie 2008
(Sichelzellstudie)

Die Indikationen fur ein chronisches Transfusionsprogramm (langfristiges Niedrighalten des
HbS-Anteiles im Blut) bei Erwachsenen sind pulmonale Hypertonie und renale Anamie bei chro-
nischem Nierenversagen.

4.3.2 Aderlasse

Patienten mit der Sichelzellkrankheit HbSC haben oft wesentlich héhere Hb-Spiegel als HbSS-
Patienten und deshalb eine héhere Blut-Viskositat, die zu haufigen Schmerzkrisen, Vertigo und/
oder Horsturz/Schwerhorigkeit fihren kann. Patienten mit diesen Manifestationen und einem
Hb-Spiegel > 11 g/dl profitieren von Aderlassen, um den Hb-Spiegel auf < 10 g/dl zu senken.
Auch vor langeren (> 6 Std.) Flugreisen (trockene Luft im Flugzeug erhdht die Blut-Viskositat
noch mehr) brauchen HbSC-Patienten mit Hb-Spiegeln > 11 g/dl einen Aderlass, um Schmerz-
krisen beim oder nach dem Flug zu vermeiden.

4.3.3 Argon-Laser-Scatter-Photokoagulation
bei proliferativer Retinopathie
4.3.4 Chirurgische TherapiemaBnahmen

* Splenektomie nach Milzsequestrationen oder bei Hypersplenismus mit deutlich vermin-
derten Leukozyten- und Thrombozytenzahlen (Sichelzell-B-Thalassamie)

* Cholezystektomie bei Gallensteinen; laparoskopisch auch bei jingeren asymptomati-
schen Patienten

* Osteotomie oder Dekompression des Huftkopfes bei aseptischer Huftkopfnekrose; HuUft-
Endoprothese [13]

4.3.5 Immobilisierung

Neben frihzeitiger Behandlung unter Mitwirkung der Dermatologen ist zeitweilige Immobilisie-
rung eine hilfreiche, wenn auch beeintrachtigende MaBnahme bei Unterschenkel-Ulzera.

4.4 Besondere Situationen

4.4.1 Betreuung in der Schwangerschaft

Sichelzellpatientinnen haben eine mit der gesunden Bevdlkerung vergleichbare Fertilitat [26].
Es muss so frih wie moéglich festgestellt werden, ob der Partner Trager einer B-Globin-Mutation
(HbS, B-Thal) ist, um evtl. eine genetische Beratung und pranatale Diagnostik durchfiihren zu
kénnen. Eine engmaschige Betreuung der Schwangeren gemeinsam durch Gynakologen und
Hamatologen ist unerlasslich. Wahrend der Schwangerschaft kann es zu gehauften Schmerzkri-
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sen kommen, die nach den selben Prinzipien wie vor der Schwangerschaft behandelt werden.
Ausnahmen:

keine NSAR im letzten Drittel der Schwangerschaft, da sonst Frihgeburts-Risiko erhéht. Routi-
nemaBige Transfusionen sind nicht indiziert [27]. Sie haben keine positive Auswirkung auf das
Kind. Fur den Entbindungsmodus sind die geburtshilflichen Kriterien entscheidend. Die meisten
Sichelzellpatientinnen kdnnen vaginal entbinden.

4.4.2 Betreuung bei chirurgischen Eingriffen

e praoperativ: Vor chirurgischen Eingriffen, die langer als 1 Y2 Stunden dauern, evtl. einma-
lige Transfusion um den Hamoglobinwert auf ca. 10 g/dl (Hkt 30%) anzuheben. Ausrei-
chende Hydrierung; kardiochirurgische und orthopadische Eingriffe s. Transfusionen

* intraoperativ: Vermeidung von Unterkihlung; Oxygenierung von der Pramedikation bis
zum vollen Wachsein; Hydrierung.

* postoperativ: Atemgymnastik, alle 2 Std. mittels Peak-Flow-Spirometer die Lunge blahen
zur Vermeidung eines postoperativen ATS.

4.4.3 Ruckenschmerzen bei Deckplatteneinbriichen

Die wichtigste MaBnahme ist neben Analgetika frihzeitige Krankengymnastik, um die Ricken-
muskulatur zu starken. Ein Korsett ist kontraindiziert, da es zu einer Inaktivierung der Muskula-
tur fahrt.

5 Psychoziale Betreuung

Eine regelmalige psychosoziale Betreuung ist unbedingt anzustreben. Dazu gehért die Berlick-
sichtigung der sozialmedizinischen Probleme chronisch kranker Patienten einschliefSlich der
Unterstltzung einer aktiven Teilnahme der Patienten bei der Berufsausbildung und Berufsaus-
Ubung und an einem normalen gesellschaftlichen Leben.

6 Prognose und Rehabilitation

Im Gegensatz zu Zentral- und Westafrika erreichen in Europa und USA 85-90% der Kinder mit
Sichelzellkrankheit das Erwachsenenalter. Die mittlere Lebenserwartung von Sichelzellpatien-
ten in Frankreich (fUr Deutschland liegen keine Zahlen vor) betragt bei optimaler Betreuung 50
Jahre [28].Todesursachen bei Erwachsenen sind in erster Linie die schwere pulmonale Hyperto-
nie, daneben vor allem akute Ereignisse wie ATS und schwere Vaso-Okklusionen. Die sozialme-
dizinischen und psychischen Probleme in der Langzeitbetreuung chronisch kranker Patienten
mussen angemessen bericksichtigt werden.

7 Prophylaxe

7.1 Primare Prophylaxe

Pranatale Diagnostik (Chorionzottenbiopsie in der 10.-12. Schwangerschaftswoche) wenn der
Partner des Patienten als Trager einer klinisch relevanten B-Globin-Mutation identifiziert wurde,
d. h. ein Risiko der Sichelzellkrankheit bei den Nachkommen erwiesen ist.
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7.2 Sekundare Prophylaxe

* Polyvalente Pneumokokken-Impfung alle 5 Jahre als Schutz vor fulminanter Pneumokok-

ken Sepsis. Es gibt keine Empfehlung fur die Meningokokken-Impfung bei Sichelzellpati-
enten. In Deutschland verursachen Meningokokken der Gruppe B 80% der Meningokok-
ken-Erkrankungen. Eine Impfung mit dem z.Z. vorhandenen Impfstoff (nur Schutz gegen
M. der Gruppe C) ist deshalb fragwurdig. Die jahrliche Grippeimpfung wird dagegen
empfohlen, da Grippeviren die Mucosa des Nasen-und Rachenraumes so schadigen, dass
sie durchlassiger wird fir Pneumokokken.

* Vermeiden von Unterkihlung (nicht beheiztes Schwimmbad), Dehydrierung, Alkohol,

Rauchen
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