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e Warum Schmerzkrisen?
* Wie kann man vorbeugen?

e Schmerzen abseits der Schmerzkrise?



Warum Schmerzkrisen?

ein bisschen Theorie...Hintergrundwissen...

aber das Verstandnis eurer Erkrankung ist wichtig!



Blut

* Rote Blutkdrperchen
(Erythrozyten)

* Roter Blutfarbstoff (Hamoglobin,
bindet den Sauerstoff)

* Verschiedene Hamoglobine
(HbA, HbS, HbC...)




Sichelzellerkrankung - Pathophysiologie
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Was ist und macht HbS?

HbS flihrt zu verminderter Loslichkeit des Hamoglobins und hat
verminderte Sauerstoffaffinitat

Sickle-Cell Anemia -> HbS Polymerisation

Normal red blood cell Normal red blood cell section

(RBC)

— Sichelzellbildung der roten Blutkorperchen (pathologische
Erythrozyten)

— Verstarkt durch Sauerstoffmangel (Hypoxie)

Normal
hemoglobin

Abnormal sickle red blood cel section Sichelzellen (pathologische Erythrozyten):

RBCs flow freely whitin blood vessel

— haben verkiirzte Uberlebenszeit

— sind starr
Abormal — blockieren den Blutfluss in den kleinsten GefaRRen
emoglobin
. . form strands . .
sickisestabioctip oodioa thot cause — akute und chronische Schaden an Organen

Sticky sickle cells sickle shape

— hamolytische Anamie

Abb: Creative Commons: "File:Risk-Factors-for-Sickle-Cell-Anemia (1)2.jpg" by Diana grib is
licensed under CC BY-SA 4.0.



Schmerzkrisen

Schmerzen sind Hauptmanifestation der Krankheit

Schmerzkrisen fihren zu einer erhohten Mortalitat

Schmerzen oft Vorboten von Komplikationen

unsachgemale Schmerztherapie oft Quelle von Komplikationen (Uberwiésserung,
Hypoventilation - Akutes Thorax-Syndrom)



Wie kann man vorbeugen?



Auslosende Faktoren

- Kalte (Schwimmbad, Winter)

- Dehydrierung (Sommer, hohe korperliche Anstrengung,
Flugreisen)

- Infektionen (Fieber)
- Alkohol und Rauchen

- Kérperl. (Uber) — Anstrengung
- Psychische Belastung
- Menstruation und Schwangerschaft

HbSC

haufig hoher Hb als Ausldser einer Schmerzkrise - Aderlasstherapie, um Hb auf
<11g§d| Zu senken



Malnahmen vom Patienten

e Schmerzmittel (Analgetika) immer zu Hause haben

(an Rezept denken)
* Paracetamol und Ibuprofen
 Metamizol (Novalgin)
e Ggf. Tramal

* aktuelle Verordnung
* bei Schmerzen regelmaRig nehmen/geben



Malnahmen vom Patienten

e schmerzlindernde physikalische Mallhahmen (Warme, Massage)

* Evtl. Konditionierungs- und Entspannungstibungen; autogenes
Training



Dauertherapie mit Hydroxycarbamid

 aktuell fur alle SZ- Patienten (HbSS und HbS/R0Thal) ab dem 9.
Lebensmonat gemal’ Leitlinie empfohlen

(1998 erste Zulassung flir erwachsene Patienten, 2014 uneingeschrankt ab 2. LJ)

 Saft (Xromi) oder Tablette (Siklos/Litalir/Syrea)

* tagliche Einnahme (Arzt erkennt regelmallige Einnahme an den
Blutwerten)



Hydroxycarbamid

 Steigerung der HbF-Produktion

e HbF > 10%:

o geringeres Risiko fur Schmerzkrisen, akute Thorax-Syndrome (ATS),
Unterschenkelulzera

o weniger Verformung der Erythrozyten (weniger Sichelzellenbildung)

o kann u.a. durch Hydroxycarbamid erreicht werden



Hydroxycarbamid

* Verringerung der Vaso-okklusiven Krisen um bis zu 80%

* Verringerung der Krankenhausaufenthalte

* Verringerung des Auftretens von ATS (Akutes Thorax Syndrom) um bis zu 50%
e Reduktion der Transfusionshaufigkeit

* Verlangerung der Lebenserwartung

* Hinweis auf nierenprotektive Wirkung und Erhalt der Milzfunktion

* Primare Pravention von ZNS- Infakten bei pathol. TCDS

* HC Therapie kann bei 70-75% der Patienten Komplikationen verhindern/reduzieren

e alle HbSR+Thal- Pat. mit rez. Schmerzkrisen bzw. nach 1 ATS, selten sinnvoll bei HbSC



Hydroxycarbamid - Nebenwirkungen

* Myelosuppression (am haufigsten Neutropenie) alle 3 Monate BB
e Kopfschmerzen, Gl- Beschwerden, Hautreaktionen (Hyperpigmentierung)

* reversible Oligospermie/Azoospermie (jede Schmerzkrise wirkt sich
ebenfalls negativ auf die Spermiogenese aus)

» Kinderwunsch/Schwangerschaft: Hydroxycarbamid absetzen (evtl.
Transfusionsprogramm bis 3. Trimenon)

* Bis jetzt kein sicherer Hinweis flr karzinogene oder teratogene Wirkung
beim Menschen



Stationarer Aufenthalt

* Analgetische Therapie nach WHO Stufenplan
* Meist i.v. Morphin notwendig
e An Flutter/ Triflow/ Atemtherapie alle 2 Stunden denken

 CAVE: Atempropleme — Akutes Thorax Syndrom



Wenn das ,,Normale” versagt...

e einmalig Transfusion (ATS, Milzsequestration)

e einmalig Austauschtransfusion (bei nicht beherrschbarer
Schmerzkrise, in Akut-Situationen)

* Regelmallige Austauschtransfusionen



Heilung méglich...?

e Stammzelltransplantation
- bei passendem Geschwister immer empfohlen

- bei Komplikationen auch Fremdspender oder haploidente
Transplantation

* Gentherapie



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken

* HbSC-Patienten mit Hb-Spiegel > 11 g/dl — regelmaRige Aderlasse

* Bei atypischer Schmerzlokalisation: an zusatzliche Erkrankung denken



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken

* Kopfschmerzen

e ZNS-Infarkt (Kindesalter)/Blutung (junge Erwachsene)
- Notfall!! (Kopfschmerzen/Halbseitenlahmung/ komische Sprache)

- Doppler Untersuchung fiir HbSS/ HbS/Ro-Thal. 18 LM bis 16. LJ.

- bei Auffalligkeiten ggf. regelmallige Austauschtransfusionen und
Transplantation

* Meningitis
- Fieber, krankes Kind



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken

* Thoraxschmerzen

e Akutes Thorax-Syndrom (Atemnot/Schmerzen in der Brust/ Husten)

— in die Klinik, Rontgen Thorax, Transfusion/Austausch

* Pulmonaler Hypertonus und Myocard-Insuffizienz

- jahrlich Kardiologe



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken

* Knochenschmerzen

HUft — bzw. Humeruskopfnekrosen
— ggf. Schenkelhalsanbohrung oder TEP (auch andere Gelenke: Schulter/Knie)

Deckplatteneinbriiche der Wirbelkorper
— Physiotherapie/Muskelaufbau

Osteomyelitis, (Myositis), sept. Arthritis
- Fieber, unklares CRP

Unterschenkel-Ulzera — Wundmanagement



Schmerzen abseits der Schmerzkrise
- an was muss ich denken

e Abdominelle Schmerzen

* Milzsequestration
— Notfall!, Kinder bis ca. 8 Jahre, Blasse, Abgeschlagenheit

* Gallensteine/ Gallenkoliken- ggf. Cholezystektomie

* Priapismus
- urologischer Notfali!!

Milzinfarkt / Abszess
Leberinfarkt/Sequestration
Girdle-Syndrom (Mesenterialinfarkt)
Pyelonephritis



Take Home

* Vorsorgeuntersuchungen wahrnehmen
* Schmerzmittel zuhause haben

 Symptome erkennen und zum Arzt gehen

Medikamente regelmalig einnehmen



Vielen Dank!
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