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Epidemiologie und Penetranz des Sichelzellgens w ... e Nire zani

Die Pravalenz der Sichelzellkrankheit

Deutschland ist in Folge der globale
Migration steigend?

In Hamburg leben knapp 10.000

Ngugeborene
gtosco (2018) Menschen mit HerkunftsBiografie
| 1 bis 100 aus Westafrika, u.a. 743Ghanaer:innen
77 101 bis 1000 " : } Knapp 25% deGhanaer:innen
| O [ 100000 in Deutschland
B 10.001 bis 100.000 *adaptiert nach 3./2000 . .

leben in der Metropolregion Hambury

A HbS SichelzelHamoglobin; SCD: Sichelzellkrankheit
1. AshleyKoch A et al. AmBpidemiol2000;151:839845,
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Uberleben mit Sichelzell-Erkrankung

_ Lebenserwartung von Patienten mit SCD in den USA®

| Alle US-Amerikaner
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Genotyp — Phanotyp Sichelzellerkrankung




Unterschiede HbSC und HbSS/HbSR® & Malteser
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N

Manifestation HbSSHbSRAThal

Schmerzkrisen +++ +
Chronische Schmerzen +++ ++
Akutes Thoras8yndrom b (+)
Anamie +++

Milz-Sequestration Kindergartenalter Risikadebenslang
Horsturz, Taubheit (+

Proliferative Retinopathie +

Hohe Blutviskositat, Thrombodgisiko O

Niereninsuffizienz ++

PAH + 0

Kardiale Komplikationen ++ 0



Malteser

...weil Ndhe zihlt.

Fragestellung und Methodik

A Retrospektive Datenauswertung zu zwei Zeitpunkten
mit Abstand von 1 Jahr

A Unizentrische Analyse
A Erwachsenéatient:innen

A Welche Patientinnen und Patienten betreuen wir?
A Qualitat und Quantitat der Genotypen?

A Therapien?

A Komplikationen und Risiken?
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Patientencharakteristika - Epidemiologie

All Patients All patients Follow up Patients
Genotyp N=100
65

HbSS

HbSC 27
61

19
HbS/® 4

at evaluation; 30 (1858) 29 (1858) 32 (1957) 28 (1958) 33 (1957)
median (range)

¥ 0]
ARSI 15 (1500) 33 (45.21%) 12 (44.44%) 26 (42.62%) 8 (42.11%)

HbS/R+ 3

HbSD 1

Zum Vergleich:
Hb-SC 11% im GPOH-Register

Kunz, J et al, 2020, Pediatr Blood Cancer
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Herkunftslander

Region/countryof origin N (%of respectiveregionand pt population)

All Patients All patients Follow up Patients

HbSS, HbSA HbS/R+, HbSS, HbSA HbS/R+,
_

WestAfrica(WA) 66 (100%) 44 (60.27%) 22 (81.48%) 41 (67.21%) 19 (100%)
l Ghana 50 (75.76%) 36 (49.31%) 13 (48.15%) 34 (55.74%) 11 (57.90%)

! Nigeria 2 (3.03%) 1 (1.37%) 1 (3.70%) 1 (1.64%) 1 (5.26%)
7 (10.61%) 1 (1.37%) 6 (22.22%) 1 (1.64%) 6 (31.58%)
2 (3.03%) 1 (1.37%) 1 (3.70%) 1 (1.64%) 0 (0.0%)

| Other WA

countries 5 (7.57%) 5 (6.85%) 6 (22.22%) 4 (6.56%) 1 (5.26%)
6 (100%) 6 (8.22%) 0 5 (8.20) 0
2 (33.33%) 2 (2.74%) 0 2 0
2 (33.33%) 2 (2.74%) 0 2 0
2 (33.33%) 2 (2.74%) 0 2 0
EE 1 (9.09% 1 (1.37%) 0 1 0
2o : s

T Turkey 4 (45.45%) 4 (5.48%) 0 4 Y

1 Palestine 3 (27.27%) 3 (4.11%) 0 3 0

T Syia 2 (18.18%) 2 (2.74%) 0 2 0

T Iraq 1 (9.09%) 1 (1.37%) 0 0 0

i America 3 (3%) 3 (4.11%) 0 2 (3.28) 0
1 (1%) 1 (1.37%) 0 1 (1.64%) 0
12 (12%) 7 (9.59) 5 (18.52%) 5 (8.20%) 0
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Komplikationen und Symptome

61

Vision reduction 1 1,64 (11 57,89 >
—__ mm—>S o

T  Normal or enlarged 26 42,62 14 73,68 > ’?l
il Enlarged 2 3,28 4 21,05 =o®
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Therapien

All patients - Therapies baseline All patients - Therapies follow up

8%
m cRBX
m cRBX

m Hydroxycarbamid
m Hydroxycarbamid

m Phlebotomy = Phlebotomy

m Crizanlizumab = Crizanlizumab

m no therapy m no therapy
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Indikationen chronisches Austauschprogramm

Alschamischer Insult 2
AHamorrhagischer Insult 2 (HBSC)

AvVOC 16
- HC Unvertraglichkeit 1
- Durchbruch unter HC 1

AZ.n ACS 8




Malteser

...weil Ndhe zdhlt.

Plan: Umstellung auf Genotyp-spezifischen Therapie
V Risikominimierung
V Bessere Symptomkontrolle

V Leltlinienbasiert



Genotyp-bezogene Therapie — Hb-SS

HbSS - therapies baseline

n=61 Patienten

= cRBX

m Hydroxycarbamid
m Phlebotomy

= Crizanlizumab

m no therapy
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HbSS - therapies follow up

m cRBX

= Hydroxycarbamid
m Phlebotomy

= Crizanlizumab

m no therapy
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HbSC Erkrankung — Therapiekonzepte

AHbSPatient:innensind in Studien nicht abgebildet
AEs bestehen keine prospektiv gepriften Empfehlungen
AFranzosische Leitlinie empfieldlterlasstherapie

AHb-SC Patienten profitieren in retrospektiven Analysen von niedrigem
Eisenwert bezlglich Schmerzen

AAderlasstherapieRezidivprophylaxe Retinopathie, Hypakusis in
kleinem, retrospektivem Kollektiv (Frankreich)

LionnetF, et alHaematologica2012
Habibi A, et al., Rev Med Interne; 2015
LionnetF, et al. Am Blematol 2016
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Genotyp-bezogene Therapie — HbSC

HbSC - therapies baseline

n=19 Patienten

m cRBX

m Hydroxycarbamid

m Phlebotomy
Crizanlizumab

m no therapy

HbSC - therapies follow up

m cRBX

B Hydroxycarbamid

B Phlebotomy
Crizanlizumab

W no therapy



HbSC — Aderlasstherapie

A Ziel: Hb<1@y/d!

A Akute Schmerzreduktion

A Reduktion chronischer Schmerzen

A Beendigung Priapismus bei 1/1 Patient
A Hohe Akzeptanz der Aderla$herapie

A 1 Patientin mit symptomatischeffreMangel

A Patienten steuern die Therapie
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Zusammentassung und Perspektive

A
A
A

o o o

Hohe Akzeptanz der Therapie durch die Patienten
Kenntnis des exakten Genand Phanotyps deépatient:innen

Genotypspezifische Therapie flratient:innen
mit Hb-SS, HiBMR°, HbS/+, HBSD versus HBC Erkrankung

Besondere Berucksichtigung der-8&Kohorte bezlglich Therapie und Komplikationel
Patient:innenschulungst die Voraussetzung fur eine individualisierte Therapiesteuert

Prospektive Studien sind erforderlich ab dem Teendgear zum Management von
Patient:innenmit Hb-SCDisease



Danke an das interdisziplindrEmoglobinopathieleam des UKE
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A Adulte Hamatologie: ThorbeMahrle, Lennart Kirchner
A Padiatrische Hamatologie: Matthi@eeke

A Transfusionsmedizin: Corini@iismerJohann Seibel

A Radiologie: Bjérn Schénnagel, Rol@immelburgFischer
Hepatologie

Nephrologie

Kardiologie

o To Do I

Pulmologie
A Unfallchirurgie
A Ophthalmologie
A HNOKIinik
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