I 31.1 Andmien - Ubersicht

Definition

> Verminderung der Himoglobinkonzentration und/oder der Erythrozytenzahl

unter den Normalbereich.

Einteilung - Ursachen

[Wabelleii88 FEinteilung der Andmien nach der vorherrschenden Ursache

Entstehungs-
mechanismus

Anamieform

Cestorte
Erythrozyten-
bildung

Erythrozyten-

verlust

Erythrozytenver- Konzentration von Blutzellen in

teilungsstorung  einer vergroRerten Milz

Mangelzustdnde

defekte Stimulation der Erythro-
poese bei Erythropoetinmangel

Storung der erythropoetischen

Verdrdngung der Erythropoese
im Knochenmark

gesteigerter Erythrozytenabbau

Eisen-, Vitamin B;,- und
Folsduremangel

renale Andmie

aplastische Andmie
myelodysplastisches
Syndrom

maligne, entziindliche
und infektiése Erkrankun-
gen mit Knochenmark-
befall

Blutungsandmie

hdamolytische Andmien
Hyperspleniesyndrom

Klinik

I Beachte: Das Vorhandensein bzw. die Ausprdgung klinischer Andmiesym-
ptome hdngt im wesentlichen von der individuellen Kompensationsfihigkeit

und der Geschwindigkeit der Andmieentwicklung ab.
> Allgemeine Andmiesymptome:

Blisse: am besten an den Konjunktiven und am Nagelbett erkennbar (Diffe-
rentialdiagnose: konstitutionell blasse Hautfarbe oder Vasokonstriktion)
evtl. funktionelles Systolikum bei der Herzauskultation

Folgen der anidmiebedingten Organhypoxie:
allgemeine Schwdche, Konzentrationsstérungen, Kopfschmerzen
Belastungsdyspnoe

Angina pectoris.
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Hamatologische Erkrankungen

31.1 Anamien - Ubersicht

Diagnostik - Differentialdiagnose

> Anamnese: Vorerkrankungen, Voroperationen, Blutungen, Essgewohnheiten,
Stuhl- und Urinfarbe, gyndkologische Anamnese.

> Labor-Basisdiagnostik:
- Blutbild
- Retikulozytenzahl
- Serumeisen, Ferritin und/oder Transferrin.

> Einteilung der Andmie nach MCV (= mittleres Erythrozytenvolumen) bzw.
MCH (= mittlerer Himoglobingehalt) in
- mikrozytire, hypochrome (MCV und MCH vermindert) Andmie
- normozytdre, normochrome (MCV und MCH normal) Andmie
- makrozytdre, hyperchrome (MCV und MCH erhoht) Andmie.

> Weitere differentialdiagnostische Weichenstellung nach Retikulozytenzahl,
Serumeisen und Ferritinspiegel: Tab. 189.

[aBellefi89 Differentialdiagnose der Anamien
normozytdre,

mikrozytare, makrozytare,

hypochrome Andamie

normochrome Andmie

hyperchrome Andmie

Serumeisen und Ferritin
erniedrigt:

Retikulozyten erniedrigt:
aplastische Andmie,

megaloblastdre Andamie
(Vitamin B,,- und/oder

H31H

Folsauremangel),
Alkoholismus,
Lebererkrankungen

Eisenmangelandmie renale Andamie
(einschlieRlich chroni-

scher Blutungen)

Retikulozyten erhéht:
Blutungsanamie,
hamolytische Andmie

Serumeisen erniedrigt,
Ferritin erhoht:
Entziindungs-, Infekt-,
Tumorandmie

Serumeisen und Ferritin
normal oder erh6ht:
myelodysplastisches
Syndrom, Thalassdmie




I  31.2 Eisenmangelandmie

Definition

> Andmie infolge einer Verminderung des Eisenbestandes im Organismus.

Ursachen

> MiRverhdltnis zwischen Eisenzufuhr und physiologischem Bedarf v. a. in der
Wachstumsphase, bei Schwangeren, Stillenden, menstruierenden Frauen.

> Chronische Blutungsquellen: Gastrointestinaltrakt (Ursachen: S.681), Uroge-
nitaltrakt (v.a. Frauen), iatrogene Mafgnahmen (z.B. Operationen, Blutspen-
den, Himodialyse), Lunge, Nasenrachenraum, Traumata.

> Ungentigende Eisenresorption bei Malabsorption (S. 345).

Klinik

> Eisenmangelsymptome: briichige Haare und Nagel, Hohl-, Rillenndgel, Haut-
atrophie, Mundwinkelrhagaden, Dysphagie (Plummer-Vinson-Syndrom).
> Allgemeine Andmiesymptome: S. 521.

Diagnostik — Differentialdiagnose

> Anamnese: Vorerkrankungen, Voroperationen, Blutungen, Stuhlfarbe, gyndko-
logische Anamnese.
> Labor (S.522):
- latenter Eisenmangel: Serumeisen + Ferritin erniedrigt, Transferrin erhoht
- manifester Eisenmangel: zusdtzlich hypochrome Andmie (Hb, Erythrozyten,
Hdmatokrit, MCV und MCH erniedrigt) im Blutbild. Laborchemische Diffe-
rentialdiagnose: Tab. 190.

[ABElle90 Differentialdiagnose der hypochromen Anamie

Eisen- Entziindung, Myelodysplast. Thalassamie
mangel Tumor Syndrom
Serum-Eisen  erniedrigt erniedrigt erhoht normal/erhoht
Serum-Ferritin erniedrigt erhoht erhoht normal/erhoht
S. -Transferrin  erhoht erniedrigt erniedrigt normal/erniedrigt

> Suche nach Blutungsquelle: gastroenterologische Diagnostik (S.684), gyna-
kologische Untersuchung.

Therapie

> Therapie der Grunderkrankung.

> Orale Substitution: 100-300 mg/d (z.B. 1-3 Kps/d ferro sanol® duodenal).
Nebenwirkungen: gastrointestinale Beschwerden, Obstipation, Schwarzverfar-
bung des Stuhles.

> Parenterale Substitution (nur bei Malabsorption oder enteraler Unvertraglich-
keit indiziert): 20-40 mg/d (z. B. %2-1 Amp. Ferrlecit® 40 mg) langsam i. v.

> Unter Substitution regelmdRige Blutbild- und Serumferritin-Kontrollen. Ziel:
Normalisierung von Himoglobin und Serumferritin.
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Hamatologische Erkrankungen

H31H

31.3 Megaloblastire Andmie I

Definition

> Andmie und Bildung von Megaloblasten im Knochenmark durch Mangel an
Vitamin By, und/oder Folsdure.

Ursachen - Epidemiologie

> Vitamin B;,-Mangel:
- sehr selten Folge einer ungeniigenden Zufuhr (hohe Speicherreserven)
- Resorptionsstérung (am haufigsten):

* Mangel an intrinsic-factor bei Z.n. Magenresektion oder atrophischer
Korpusgastritis (S. 336) mit Autoantikorperbildung gegen Parietalzellen
und intrinsic-factor = perniziése Andmie (Prdvalenz ca. 0,15% der Bevol-
kerung Mitteleuropas, Frauen hdufiger betroffen)

* Malabsorption und deren Ursachen (S. 345).

> Folsdauremangel:
- ungeniigende Zufuhr (z. B. Alkoholiker), erh6hter Bedarf (z. B. Graviditat)
- Malabsorption und deren Ursachen: S. 345
- Medikamente: Antikonvulsiva, Folsdureantagonisten (z. B. Methotrexat).

Klinik

> Allgemeine Andmiesymptome (S. 521) mit Bldsse und Subikterus.

> Neurologische Stérungen (kénnen der Andmie vorausgehen): Pardsthesien,
Sensibilitdtsstorungen, Gangunsicherheit (funikuldre Myelose).

> Atrophische Glossitis (Hunter): glatte, gerétete, brennende Zunge.

Diagnostik

> Anamnese: Vorerkrankungen, -OPs, Medikamente, Alkoholkonsum.
> Klinik.
> Labor:
- Blutbild, Differentialblutbild, Retikulozyten: makrozytdre, hyperchrome
Andmie, hdufig auch Thrombo-, Leukopenie und erniedrigte Retikulozyten
- Vitamin B,,- und/oder Folsdurespiegel erniedrigt
- Zeichen der Hamolyse: LDH, Serum-Eisen und indirektes Bilirubin erhoht.
> Knochenmarkuntersuchung (S. 78): Nachweis von Megaloblasten.
> Gastroskopie mit Biopsie. Bei Nachweis einer chronisch atrophischen Gastritis
jahrliche Kontrollen (erh6hte Karzinominzidenz).
> Bei weiterer diagnostischer Unklarheit:
- Schilling-Test (S. 21): Differenzierung zwischen intrinsic-factor-Mangel bei
pernizioser Andmie und primdrer Resorptionsstorung im Ileum
- bei pernizioser Andmie in 90% Nachweis von Parietalzell- und in 60% von
Intrinsic-Faktor-Antikérpern.

Therapie

> Therapie der Grunderkrankung, Medikation {iberpriifen.

> Vitamin B;,-Substitution: Hydroxocobalamin 1000 pg/d i. m. iiber 5 Tage, dann
bis zur Normalisierung der Andmie 500 ng/Woche, dann lebenslange Erhal-
tungstherapie mit 500 pg alle 3 Monate.

> Folsdure-Substitution: 5 mg/d Folsdure oral (z.B. 1 Tbl. Folsan®).

> Eisensubstitution (S. 523): nur bei zusdtzlichem Eisenmangel.



I 31.4 Hamolytische Andmien E

Definition

> Andmie infolge verkiirzter Erythrozytenlebensdauer (normal: 120 Tage).

Ursachen - Einteilung

FaBelleigl Einteilung hamolytischer Andmien

Hamatologische Erkrankungen

Entstehungsmechanismus Grunderkrankung
Korpuskuldre hamolytische Andmien
- angeborene Membrandefekte Sphérozytose, Elliptozytose u. a.
- angeborene Enzymdefekte z. B. Glukose-6-Phosphat-DH-Mangel,
Pyruvatkinasemangel
- angeborene Hamoglobin- Hamoglobinvarianten, Thalassdmien,
synthesedefekte Sichelzellandamie
- erworbene Membrandefekte paroxysmale ndchtliche Himoglobinu-
rie (PNH)
Extrakorpuskuldre hamolytische Andmien
- Immunhédmolyse durch Allo- Morbus haemolyticus neonatorum,
antikorper hamolytische Transfusionsreaktion
- Immunhdmolyse durch Auto- Warme- , Kalteantikorper (z. B. bei
antikorper malignen Lymphomen, Leukdmien,
chronischen Entzlindungen, Infekten,
idiopathisch)
- medikamenteninduzierte z. B. Penicillin, Sulfonamide, Isoniazid,
Hamolyse Chinidin, a-Methyldopa
- Mechanische Hamolyse z. B. kiinstliche Herzklappen
- Toxische Hamolyse Verbrennungen, Infektionen (z. B. Mala-
ria) Sepsis, Uramie, Chemikalien
- Hamolysen bei Stoffwechsel- 2. B. Zieve-Syndrom (Hamolyse + Hy-
erkrankungen perlipidamie + dthyltox. Hepatopathie)
Klinik

> Akute himolytische Krise:
- Fieber, Schiittelfrost, Blutdruckabfall, Gefahr des Kreislaufschocks
- Ikterus, bierbrauner Urin
- Kopf-, Riicken- und Bauchschmerzen.
> Chronische Hamolyse:
- Allgemeine Andmiesymptome (S. 521, kdnnen bei kompensierter Himolyse
fehlen), evtl. (Sub-)ikterus
- Splenomegalie
- gehduft Gallensteine (Pigmentsteine).
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31.4 Hamolytische Andmien I

Diagnostik

>

Therapie

Sphérozytose (Kugelzellandmie)

>

>

>

Anamnese: Grunderkrankung, Medikamente, Familienanamnese, Auslands-

aufenthalte, Erndhrungsgewohnheiten, Urinfarbe.

Klinik: insbesondere Milzgroe und Lymphknotenstatus.

Labor: allgemeine Hinweise fiir eine hamolytischen Andmie:

- Blutbild: Himoglobin, Erythrozytenzahl und Himtokrit vermindert

- Retikulozytenzahl erhcht

- Erhéhung von LDH, indirektem Bilirubin und Eisen im Serum

- Urobilinogenurie, bei schwerer intravasaler Himolyse Himoglobinurie

- Haptoglobin im Serum erniedrigt.

Erythrozyten-Morphologie im Differential-Blutbild: z. B. Spharozyten, Ellipto-

zyten, Targetzellen (Thalassamie), Sichelzellen, Fragmentozyten (z. B. bei me-

chanischer Himolyse).

Untersuchungen bei V. a. autoimmunhdmolytische Andmie:

- direkter Coombstest (Suchtest): postiv bei autoimmunhamolytischen An-
dmien, Morbus haemolyticus neonatorum, Transfusionszwischenfdllen

- Bestimmung des Kalteagglutinintiters

- bei positivem direkten Coombstest oder erhohtem Kalteagglutinintiter und
AusschluR einer medikamentdsen Genese Suche nach Non-Hodgkin-Lym-
phom (S. 538, einschlielich Immunelektrophorese) und SLE (antinukledre
und Anti-dsDNA-Antikorper: S. 445).

Hb-Elektrophorese: Nachweis einer Thalassdmie oder Sichelzellandmie.

Bei V.a. angeborenen Enzymdefekt: Bestimmung der Erythrozytenenzyme:

Glukose-6-Phosphat-Dehydrogenase, Pyruvatkinase.

Bei V. a. PNH: Sdureserum- oder Zuckerwassertest (S. 527).

Therapie der Grundkrankheit bzw. Meidung auslésender Noxen.

Symptomatische Therapie (in Abhangigkeit von der Ursache):

- Medikamentds: z. B. Glukokortikoide, Immunsuppressiva

- Splenektomie (an Pneumokokken-Impfung denken: S. 311)

- bei schwerer symptomatischer Andmie: Bluttransfusion, evtl. mit gewasche-
nen Erythrozytenkonzentraten

- ggf. allogene Knochenmarktransplantation (S.114).

Therapie der himolytischen Krise:

- bei Transfusionsreaktion Transfusion sofort stoppen

- 250 mg Prednisolon (z. B. Solu-Decortin-H®) i. v.

- Uberwachung auf der Intensivstation, evtl. StreRulkusprophylaxe

- ggf. bei akutem Nierenversagen Himodialyse

- bei zwingender Indikation Bluttransfusion, evtl. Blutaustausch.

Autosomal dominant erbliche Form der hamolytischen Andmie mit verminder-
ter osmotischer Resistenz der Erythrozyten infolge Membranproteindefekt.
Haufigste angeborene hamolytische Andmie in Mitteleuropa.

Diagnostik: s. 0., typisch: Sphdrozyten im Blutausstrich. Bestimmung der os-
motischen Erythrozytenresistenz.

Therapie: Splenektomie, moglichst erst nach dem 5. Lebensjahr.



I 31.4 Hamolytische Andmien

Glukose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Mangel

>

Pyruvatkinasemangel

>
>
>

Thalassamie

>

Sichelzellandmie

>

Paroxysmale ndchtliche Hamoglobinurie (PNH)

>

X-chromosomal rezessiv erbliche Form der hamolytischen Andmie. Auslésung
hamolytischer Krisen durch Infektionen, Medikamente, Fava-Bohnen (Favis-
mus). Haufiges Vorkommen im Mittelmehrraum, in Afrika und Asien.
Diagnostik: S. 526, verminderte Glukose-6-Phosphat-Dehydrogenase-Aktivi-
tdt der Erythrozyten.

Therapie: Meidung auslésender Noxen.

Autosomal rezessiv erbliche Form der hamolytischen Andmie.
Diagnostik: S. 526, verminderte Pyruvatkinase-Aktivitadt der Erythrozyten.
Therapie: evtl. Splenektomie (bei iiberwiegend lienaler Himolyse).

Erbliche, quantitative Himoglobinsynthesestorung. Einteilung in o-Thalass-
dmie (selten, v. a. Stidostasien) und B-Thalassdmie (Mittelmeerldnder). Bei He-
terozygotie Thalassdmia minor mit leichter hypochromer Andmie und norma-
lem bis erhéhten Serumeisen. Bei Homozygotie Thalassdmia major mit himo-
lytischer Andmie, Wachstumsstérungen und Hepatosplenomegalie.
Diagnostik: S. 526, Himoglobin-Elektrophorese, typisch: Targetzellen im Blut-
ausstrich.

Therapie: bei Majorform ggf. Bluttransfusionen, evtl. Splenektomie. Heilung
nur durch frithzeitige allogene Knochenmarktransplantation (S. 114) méglich.

Erbliche, qualitative Himoglobinsynthesestérung (v. a. Schwarzafrikaner). Bei
Heterozygotie erhohte Malariaresistenz. Bei Homozygotie schwere hamolyti-
sche Andmie, Hepatosplenomegalie und schmerzhafte Organinfarkte.
Diagnostik: S. 526, Hb-Elektrophorese, typisch: Sichelzellen im Blutausstrich,
bei Heterozygotie erst nach Zugabe von 2 %igem Na,SO, und Luftabschluf.
Therapie: grofziigige Antibiotikatherapie bei Infekten, Impfung gegen Pneu-
mokokken (S. 311) und Haemophilus influenzae, Hypoxie vermeiden, ggf. Blut-
transfusion, bei Organinfarkten Analgetika und Fliissigkeit.

Nichterbliche, sehr seltene Form der himolytischen Andmie infolge Membran-
proteindefekt. Himolysen ndchtlich verstirkt mit dunklem Morgenurin, er-
hohte Thromboseneigung.

Diagnostik: S. 526, evtl. Panzytopenie. Diagnosesicherung durch Nachweis der
komplementvermittelten Hamolyse in angesduertem komplementhaltigem
Serum (Sdureserumtest) bzw. in Saccharoselosung (Zuckerwassertest).
Therapie: orale Antikoagulation, allogene Knochenmarktransplantation
(S.114).
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E 31.5 Chronische myeloproliferative Erkrankungen I

Hamatologische Erkrankungen

H31H

Definition

Krankheitsbilder

A\

Differentialdiagnose

> Erkrankungen mit autonomer klonaler Proliferation einer oder mehrerer ha-

matopoetischer Zellreihen (Erythro-, Leuko- und Thrombozyten) infolge einer
Veranderung der pluripotenten Knochenmarkstammzellen.

> Chronisch-myeloische Leukamie (CML): S. 529.

Polycythaemia vera (PV): S. 531.

> Primdre (essentielle) Thrombozythimie (PTH): sehr seltene Erkrankung mit

monoklonaler autonomer Proliferation der Thrombozytopoese. Klinik: Throm-
boembolieneigung, himorrhagische Diathese (S.550), hdufig Splenomegalie.
Diagnose: Blutbild (Thrombozytose > 1 Mio./ul), Knochenmark (Megakaryozy-
tenhyperplasie), Ausschluf einer reaktiven Thrombozytose (S.221). Therapie:
bei Symptomatik o-Interferon, bei Versagen Hydroxycarbamid. Im Notfall
Thrombozytenapherese.

> Osteomyelofibrose = Osteomyelosklerose (OMF, OMS): Erkrankung mit pro-

gredienten fibrosklerotischen Verdnderungen im Knochenmark und dadurch
reduzierter Himatopoese sowie extramedulldrer Blutbildung (s.u.). Klinik:
Gewichtsabnahme, Mattigkeit, Infektneigung, hdmorrhagische Diathese
(S.550), Splenomegalie. Diagnose: Blutbild (anfangs Leuko- und Thrombo-
zytose, spater Panzytopenie mit Myelo- und Normoblasten), ALP-Index erhoht,
Knochenmark (punctio sicca, histologisch Myelofibrose/-sklerose). Therapie:
symptomatisch (z.B. Transfusion), Splenektomie nur bei Hyperspleniesyn-
drom (S. 558) und bei mechanischen Verdrangungserscheinungen.

> Differentialdiagnostische Abgrenzung anhand der zytologischen und histolo-

gischen Knochenmarkuntersuchung sowie folgender Befunde: Tab. 192.

[aBelle92 Differentialdiagnose chronischer myeloproliferativer Erkrankun-

gen
Befunde CML PV PTH OMS
Erythrozytenzahl n-l ™ n-l n-}
Blasten im Differentialblutbild ™~ k k k=11
Alkalische Leukozytenphosphatase (ALP-Index) n-ll 11 n n-1
Philadelphia-Chromosom + - - -

n = normal, k = keine

Extramedulldre Blutbildung

> Vorkommen: myeloproliferative Erkrankungen, Leukdmien, maligne Lym-

phome und Metastasen mit Knochenmarkinfiltration.

> Kennzeichen: Ausschwemmung von unreifen Vorstufen aus den Blutbildungs-

herden Milz und Leber ins Blut (= leuko-/erythroblastisches Blutbild) bei oft
gleichzeitig bestehender Panzytopenie.



I 31.6 Chronisch-myeloische Leukdmie (CIVIL)

Definition

> Mpyeloproliferative Erkrankung (S.528) mit autonomer klonaler Proliferation
von Zellen der Granulopoese.

Ursachen - Epidemiologie

> Die Ursache ist unklar, pradisponierende Faktoren:
- isonisierende Strahlen
- Chemikalien: Benzol, Zytostatika.

> Inzidenz: 1/100000 Einwohner/Jahr, tiberwiegend Patienten im mittleren Le-
bensalter (25-45 ].) betroffen.

Klinik

A\

Verlauf in 3 Phasen:

Chronische (stabile) Phase:

B3 Leitsymptome: Splenomegalie (+ Leukozytose, s. u.)

- evtl. Leistungsschwdche, NachtschweiR, Gewichtsverlust

- typisch: Druckschmerz bei Kompression des Sternums.

Akzelerationsphase: Ubergang chronische Phase - Blastenschub:

- zunehmende Splenomegalie mit mechanischen Verdrangungserscheinun-
gen: Druckgefiihl im Abdomen, Sodbrennen, Riickenschmerzen.

Blastenschub:

- rasche Zunahme der genannten Beschwerden. Zusdtzlich hamorrhagische
Diathese mit Blutungen, hohes Fieber, neurologische Symptome.

\

A\

\

Diagnostik

> Chronische Phase und Akzelerationsphase:
- Blutbild und Differentialblutbild (Farbabb. 14):
» Leukozytose, v. a. neutrophile Granulozyten vermehrt (oft > 100 000/pl)
» Linksverschiebung mit granulopoetischen Zellen aller Reifungsstufen:
Segment- und Stabkernige, Metamyelo-, Myelo- und Promyelozyten so-
wie Myeloblasten
« evtl. Thrombozytose (> 1 Mio./ul)
- Serum: evtl. LDH- und Harnsdureerh6hung (gesteigerter Zellumsatz)
- alkalische Leukozytenphosphatase (ALP-Index): Aktivitdt stark vermindert
- Knochenmarkpunktion mit Zytologie und Histologie:
* Hyperplasie der Myelopoese, evtl. auch der Megakaryopoese
* Philadelphia-(PH'*-)Chromosom: in > 90% nachweisbar
- Abdomensonographie: Splenomegalie.
> Blastenschub:
- Blutbild und Differential-Blutbild:
» zunehmender Anteil von Blasten und Promyelozyten (>30%)
» Andmie (Hb < 10 g/dl), Thrombozytopenie (< 100 000/ul)
- Knochenmarkpunktion mit Zytologie und Histologie:
» zunehmender Anteil von Blasten und Promyelozyten (> 50%)
» evtl. auch erythramischer, lymphatischer oder megakariozytirer Bla-
stenschub oder terminale Myelofibrose.

Hamatologische Erkrankungen m
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31.6 Chronisch-myeloische Leukdmie (CIVIL) I

Differentialdiagnose

>
>

Therapie

>

Prognose

>

>

Chronisch-myelomonozytire Leukdmie: Monozytose, kein PH'+-Chromosom.
Osteomyelofibrose: ALP-Index eher erhéht, nur maRige Leukozytose, kein
PH'*-Chromosom.

Leukdmoide Reaktion (z.B. bei Sepsis): hoher ALP-Index, Leukozyten selten
>50000/pl., keine Myeloblasten im Blut, kein PH'*-Chromosom.

Therapieindikationen (jeweils Riicksprache mit erfahrenem Onkologen):

- Symptomatik: schweres Krankheitsgefiihl, Fieber, Gewichtsabnahme > 10%
des Korpergewichts innerhalb der letzten 6 Monate

- Leukozytenzahl > 50000/ul, Thromobozytenzahl > 1 Mio./ul

- mechanische Verdrangungserscheinungen durch Splenomegalie (s. 0.).

Therapieziele: Normalisierung des Blutbilds, Beschwerdebesserung.

Chemotherapie: Hydroxycarbamid (Litalir®), Busulfan (Myleran®), bei Bla-

stenschub evtl. Polychemotherapie.

Interferon-a.

Allogene Knochenmarktransplantation (S.114): bei Patienten < 45 Jahre in

der chronischen Phase (dauerhafte Heilungen maglich).

Adjuvante Therapiemafnahmen:

- bei Leukozytenzahlen > 500 000/ul Leukozytenapherese wegen Gefahr leu-
kdmischer Thromben mit Sehstérungen, neurologischen Ausféllen, Angina
pectoris-Anfillen, tiefer Beinvenenthrombosen

- bei Bedarf Transfusion von Erythrozyten- und Thrombozytenkonzentraten

- Gichtprophylaxe mit Allopurinol (S. 471).

Prognose abhdngig vom Verlauf, d. h. vom Zeitpunkt des Eintretens eines Bla-

stenschubs und vom Therapiebeginn:

- chronische Phase: mittlere Uberlebensdauer unter Therapie 4 Jahre (mit
breiter Streuung)

- Blastenschub: mittlere Uberlebensdauer 2 -6 Monate.

Der histologische Nachweis von sogenannten Pseudo-Gaucher-Zellen im Kno-

chenmark spricht fiir eine lingere Dauer der chronischen Phase und damit fiir

eine giinstigere Prognose.
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