
Die Autoren haben dankenswerterweise ein Thema
aufgegriffen, über das in der deutschen medizinischen
Literatur viel zu wenig berichtet wird. Durch Ein-
wanderer aus dem Mittelmeerraum (Türkei, Italien,
Griechenland, Nordafrika), dem Mittleren Osten und
Zentralafrika gibt es inzwischen in Deutschland ca.
450 - 500 Sichelzellpatienten (3). Etwa 60% von ihnen,
aktuell 230 Patienten an 92 Kliniken und Praxen, sind
in der 1987 initiierten Sichelzellstudie, einer Verlaufs-
studie, registriert. Betreuende Ärzte erhalten über die
Studienzentrale aktuelle Informationen über die
Erkrankung und Beratung bei akuten Kompli-
kationen. Die wenigen Patienten in Deutschland
(gegen je ca. 7000 in Frankreich und England) leben
überwiegend in den alten Bundesländern und sind so
über das Land verteilt, daß die meisten Kliniken /
Praxen 1 - 2 Patienten betreuen und keine ausreichen-
de eigene Erfahrung mit den komplexen Problemen
der Erkrankung sammeln können.

Einige Ungenauigkeiten bzw. Unkorrektheiten in der
Arbeit bedürfen der Richtigstellung.

Betr.: Tabelle 2
Die Trägerschaft für HbS führt nicht "kaum" zu einer
Anämie, sondern nie (4). Die genetsche Konstellation
"AS + β-Thalassämie gibt es nicht. Da sowohl das HbS
als auch die β-Thalassämie Folge einer Mutation der β-
Kette ist, kann es bei doppelter Heterozygotie für HbS
und β Thal nur die Konstellation HbS-βThal geben, die 
auch als Sichel-Thalassämie bezeichnet wird. Die
Konstellation HbS-β0Thal ist in ihrem Schweregrad
identisch mit der homozygoten Erkrankung (HbSS),
da kein HbA gebildet wird. Die Sichelzellerkrankung
HbSD ist in der klinischen Symptomatik genauso
schwer wie HbSS mit dem Risiko für alle schweren
Komplikationen, inklusive ZNS-Infarkten.

Betr.: Pathogenese
Als hämolytische Krise bezeichnet man bei Sichel-
zellpatienten lediglich eine zusätzlich zur chronischen
Hämolyse abrupt hinzutretende intravaskuläre Hämo-
lyse durch G6PD-Mangel, nicht aber eine verstärkte
Hämolyse, wie sie häufig bei lnfekten auftritt.
Der Begriff "Sichelkrise" ist überflüssig und ungenau.
Die vielfältigen Komplikationen der Erkrankung soll-
ten mit dem dafür zur Verfügung stehenden Termin
benannt werden: Schmerzkrise, aplastische Krise,
Milzsequestrationskrise usw.

Der erste Schritt zur Vaso-Okklusion ist die Adhäsion
von Retikulozyten am Endothel der postkapillären
Venolen (6). Nur Retikulozyten haben noch
Adhäsionsmoleküle auf ihrer Oberfläche (CD36,
VLA-4), nicht aber der reife Erythrozyt, Retikulo-
zyten sicher nicht, da sie noch ausreichend hydriert
sind. Die durch am Endothel haftender Retikulozyten
eingeengte Strombahn kann jetzt durch dehydrierte,
starre, gesichelte Erythrozyten verstopft werden.

Betr.: Klinische Symptomatik
Die Milz ist bei Sichelzellpatienten nicht durch die
Hämolyse vergrößert. Eine vergrößerte Milz bedeutet
immer einen gewissen Grad von Sequestration - bis
hin zur lebensbedrohlichen Milzsequestrationskrise.
Ab dem 1. Lebensjahr ist die Milz bei den meisten
homozygoten Patienten nicht mehr palpabel, die chro-
nische Hämolyse besteht aber weiter lebenslänglich.
Patienten mit akutem Thorax-Syndrom, einer für die
Sichelzellerkrankung charakteristischen pulmonalen
Manifestation, müssen nur in Ausnahmefällen beatmet
werden. In einer Multicenter-Studie in USA betrug die
Rate der beatmeten Patienten 13% (7). Frühzeitige
Transfusion bzw. Austauschtransfusion kann in vielen
Fällen eine Verschlechterung bzw. Beatmungsnotwen-
digkeit verhindern.

Betr.: Therapie
Hydroxyharnstoff (HU) kann nie den HbS-Anteil des
Blutes unter 50% senken, da der HbF-Spiegel, der
maximal durch HU erreicht werden kann, in den mei-
sten Fällen zwischen 15 - 25% liegt. Für eine präope-
rative Gabe von HU gibt es keine Indikation, da der
HbF-Anstieg zu langsam erfolgt. Für Sichelzell-
patienten, die wegen multipler Erythrozyten-Anti-
körper nicht transfundiert werden können, kann prä-
operativ 2-Deoxy 5-Azacytidine (Decitabine) versucht
werden, da diese Substanz zu einem schnellen Hämo-
globinanstieg führt (5). Die Behandlung mit DDAVP
ist obsolet.
Schmerzkrisen treten in jedem Alter auf, ab dem 4. - 6.
Lebensmonat. Etwa 1/3 aller Sichelzellpatienten hat
keine oder sehr seltene Krisen (<3 / Jahr), ein weiteres
1/3 hat 3 - 4 Krisen pro Jahr und 1/3 der Patienten hat
sehr häufige, schwere Schmerzepisoden (1). Da
Schmerzkrisen nur in aktivem Knochenmark entste-
hen können, ist die Schmerzlokalisaton entsprechend:
je jünger die Kinder, desto peripherer die Schmerzen:
Hände, Füße, Hand- und Fußgelenke. Erwachsene
haben überwiegend Schmerzen in zentralen Knochen,
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Sehr geehrte Herausgeber,

wir bedanken uns für die Möglichkeit, den interessan-
ten Kommentar von Frau Dr. Dickerhoff zu unserer
Übersicht über relevante Aspekte der Anästhesie bei
Patienten mit Sichelzellanämie zu beantworten und
unsererseits wichtige Punkte richtigzustellen.
Großteils danken wir der Verfasserin des Leserbriefes
für die Korrektur von kleineren Ungenauigkeiten, die
sich in den klinischen Leitfaden eingeschlichen haben.
Einige von ihr nicht mit einem Zitat belegte Fakten
sind allerdings nicht ganz so unwidersprochen wie in
dem Leserbrief dargestellt.

Patienten mit einer HbS-Trägerschaft zeigen selten
("rarely") eine nennenswerte Anämie. Auf die Tren-
nung zwischen ursächlicher und sekundärer Sympto-
matik wurde in unserer Übersicht bewußt verzichtet.
Wie von Frau Dickerhoff selbst publiziert (3), geht
auch die heterozygote Trägerschaft von HbS mit einer
sekundären Anämie einher. Eine primär sichelzellbe-
dingte Anämie bei Patienten mit HbAS ist aber auch
bei schweren chronischen Lungenerkrankungen und
Höhenaufenthalten (5) unter extrem hypoxämischen
Bedingungen (SaO2 unter 60%) (11) denkbar.

Wir danken für den Hinweis, daß die Darstellung der
Hämoglobine in der Tabelle mißverständlich ist. Die
relative Schwere der klinischen Symptomatik ist auf
Hämolyse und Gefäßverschluß bezogen und verschie-
denen Literaturstellen entnommen (7, 12, 15).

Wir stimmen mit Frau Dickerhoff überein, daß eine
unterschiedliche Nomenklatur zur Ungenauigkeit und
Begriffsverwirrung beiträgt. Da aber die medizini-
schen Bibliotheken bis zum heutigen Tag von
Berichten über "Sichelzellkrisen" gefüllt sind (1, 4, 8,
14), und um andere nicht sichelzellbedingte Ursachen
auszugrenzen, wählten wir die kritisierte Schreibweise.

Ebenso unterstützen wir die Darstellung von Frau
Dickerhoff zur Adhäsion von Retikulozyten am
Endothel, die im Artikel auch beschrieben ist.
Erythrozytenrezeptoren wie der Integrin-Komplex
α4β1 und CD36 finden sich vor allem auf Retikulozyten
mit HbSS, aber auch zu geringen Teilen auf reifen
Erythrozyten. Zusätzlich erwähnenswert fanden wir
die Adhäsionsfähigkeit von Erythrozyten am Endo-
thel durch weitere Moleküle wie Phosphatidyl-Ätha-
nolamin und -Serin (13). Nach Vijay et al. sicheln auch
Retikulozyten, was in Abbildung 3 seines Artikels
bildlich dargestellt ist (17).

Das akute Thoraxsyndrom (ACS) selbst führt - wie
zitiert - nur in ca. 13% zu einer künstlichen Beatmung.
Da aber im Vergleich zum ACS bei Kindern das ACS
von Erwachsenen mit einer höheren Mortalität (4,3%
vs 1,1% bei Kindern) und Krankenhausverweildauer
(9 vs. 5,4 Tage), öfter multilobulär (36% vs. 24%), also
ingesamt gravierender, aber seltener mit nachweisba-
rer Bakteriämie (1,8% vs 3,5% bei Kindern) verläuft
(6), sollte beim perioperativen, durch eine bakterielle
Pneumonie komplizierten ACS des Erwachsenen die
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die noch aktives Mark enthalten: Rippen, Wirbelkör-
per, Sternum, Becken, Femur. Die Schmerztherapie
sollte sich nach dem Drei-Stufenplan der WHO rich-
ten (1).
Es gibt keine lndikation zum präoperativen Screening
auf HbS-Trägerschaft. Heterozygote haben kein
erhöhtes Narkoserisiko (4).
Während bei ZNS-Infarkten ein chronisches Trans-
fusionsprogramm 90% der Rezidive verhindern kann,
ist der Wert eines solchen Programms nach intrakrani-
ellen Blutungen umstritten und wird nicht empfohlen.
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künstliche Beatmung rechtzeitig den Circulus vitiosus
mit Hypoxämie und dadurch bedingter HbS-Poly-
merisation verhindern (2).

Die maximalen Effekte von Hydroxyharnstoff (HU)
werden innerhalb von 3 - 6 Monaten erreicht (9).
Dieser Zeitraum ist dennoch ausreichend, um elektive
Operationen, wie zum Beispiel die Implantation einer
Hüftgelenksprothese, vorzubereiten. Zu der bei häufig
rezidivierenden Komplikationen indizierten Senkung
des HbS-Anteils des Blutes unter 50% kann HU mit
einer maximalen Steigerung des Hb F auf 35% beitra-
gen (9). Die Behandlung der Hämaturie bei Sichel-
zellanämie mit DDAVP findet sich immer noch in den
Empfehlungen der interaktiven Vanderbilt Pediatric
Library (16).

Da die homozygote HbS-Trägerschaft mit einem 
signifikant höheren Operations- und Narkoserisiko
verbunden ist, ist die Indikation für ein präoperatives
Screening bei Hinweisen auf eine mögliche, aber bis-
her unerkannte Erkrankung bei Kindern aus den
gefährdeten Regionen gegeben. Eine Konsensus-
konferenz der amerikanischen Gesundheitsbehörde
NIH hielt die Einführung eines generellen Neuge-
borenen-Screenings bereits 1987 in Anbetracht der
schwerwiegenden Folgen für sinnvoll (10). Mit der
Kosten-Nutzen-Effektivität heutiger Methoden, wie
der im Artikel erwähnten Niederdrucksäulenchroma-
tographie kann die homozygote Trägerschaft von der
heterozygoten abgegrenzt werden und ist unserer
Ansicht nach bei Hinweisen auf die Erkrankung
zumindest präoperativ auch indiziert.

Daß ein chronisches Transfusionsprogramm bei intra-
kraniellen Blutungen empfohlen ist, wird in unserem
Artikel nicht behauptet.
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Personalia
Prof. Dr. Thomas Brüssel, Klinik und Poliklinik für
Anästhesiologie und operative Intensivmedizin des
Universitätsklinikums Münster, wird am 15.11.2001
einen "Foundation Chair in Anaesthesia" am Can-
berra Hospital, University of Sydney, übernehmen.

Dr. Adelbert Klockgether-Radke, Zentrum Anaes-
thesiologie, Rettungs- und Intensivmedizin der Georg-
August-Universität Göttingen, hat sich am 27.06.2001
mit dem Thema "Einfluß von Anästhetika und
Muskelrelaxanzien auf die Vasomotorik isolierter
Koronararterien-Segmente" habilitiert.
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