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Fallschilderung

Ein 26-jihriger, aus Aquatorialguinea stammender, seit
vier Jahren in Spanien lebender dunkelhdutiger Pflege-
fachmann in Ausbildung wird mit der REGA auf unsere
Notfallstation gebracht. Wahrend des Abstiegs nach ei-
ner Wanderung auf den Rautispitz (2283 m ii.M.) waren
plotzliche stdrkste linksseitige Oberbauchschmerzen
aufgetreten, begleitet von einmaligem Erbrechen.

Die personliche Anamnese des Patienten ist bland,
ebenso seine Familienanamnese. Im klinischen Unter-
such zeigt sich ein trotz hochdosierter Opiatgabe
schmerzgeplagter Patient in deutlich reduziertem All-
gemeinzustand, kreislaufstabil und afebril mit starker
Druckdolenz und Défense im linken Oberbauch. Im La-
bor fallen auf: eine leichte Leukozytose (15,1 x 103/ul),
ein grenzwertiges Hamoglobin (13,5 g/dl, MCV 86,3 fl,
MCH 29,1 pg) mit leicht erhohter Retikulozytenzahl
(138 x 103/, 2,9%), eine leichte Thrombopenie (141 x
103/pl) sowie ein wenig erhohtes direktes Bilirubin
(6,7 pmol/l) und eine erhéhte LDH (358 U/1). Sonogra-
phisch zeigt sich eine Splenomegalie von 16,5 cm ohne
sonstige Auffilligkeiten. In der abdominellen Com-
putertomographie bestétigt sich die Verdachtsdiagnose
eines Milzinfarktes mit nahezu vollstindig infarzierter
Milz ohne Hinweise fiir eine Thrombose oder einen em-

Abbildung 1

Abdominelle Computertomographie. Fehlende Kontrastmittelaufnahme der Milz (*): Infarkt.

bolischen Verschluss der zu- oder abfithrenden Gefasse
(Abb. 1 KX). Als Ursache fiir den Milzinfarkt wurde mit
dem Resultat eines positiven Sichelzelltests eine hetero-
zygote Sichelzellerkrankung gefunden. Der Patient wurde
ausreichend hydriert, eine Sauerstoff- sowie prophy-
laktische Antibiotikatherapie eingeleitet und eine suffi-
ziente Analgesie durchgefiihrt. Der Patient erholte sich
unter der Therapie und konnte schliesslich nach elf
Tagen die Heimreise nach Spanien antreten.

Kommentar

Weltweit gibt es schitzungsweise 300 Millionen hetero-
zygote Trager des HbS-Gens mit gehduftem Vorkom-
men in Afrika, in mediterranen Landern (v.a. Griechen-
land), dem Mittleren Osten und Teilen von Indien. In
den USA wird die Pravalenz mit 8 bis 10% der African
Americans angegeben, in Teilen von Westafrika mit
25 bis 30%. Die weisse Bevilkerung ist mit ca. 0,2% be-
troffen. Als HbS oder Hdmoglobin S wird die mutierte
Form der B-Globin-Kette des Himoglobins A bezeich-
net, dementsprechend spricht man bei der heterozygo-
ten Sichelzellandmie von HbAS, bei der homozygoten
Form von HbSS.

Die heterozygote Form der Sichelzellanédmie (sickle cell
trait; HbAS) wird in der Literatur als benigne, meist
asymptomatische Trégerschaft ohne weitere hamatologi-
sche Manifestationen beschrieben [1]. Die Trager haben
jedoch ein erhéhtes Risiko fiir Milzinfarkt, anstrengungs-
induzierte Rhabdomyolyse und Nierenzellkarzinom. Das
Risiko fiir erstere zwei ist assoziiert mit Hitzeexposition,
Dehydratation und intensiver physischer Aktivitit [2].
Ein Milzinfarkt als Erstmanifestation einer heterozygo-
ten Sichelzellandmie ist selten, jedoch beschrieben. Die
Milzinfarkte scheinen nahezu immer in Zusammenhang
mit einem Hohenaufenthalt zu stehen [3-5]; es existie-
ren jedoch auch einzelne Fallberichte von Milzinfarkten
bei sickle cell trait, welche nicht assoziiert sind mit
Hohenaufenthalten [6]. Wohl handelt es sich bei 2283 m
.M. um eine moderate Hohe, einerseits ist jedoch be-
kannt, dass hohenassoziierte Phdnomene auch in mo-
deraten Hohen auftreten konnen, und andererseits sind
Anstrengung und Dehydratation bekannte Ausloser von
vasookklusiven Krisen bei Sichelzellerkankungen. Bei
unserem Patienten diirften also nicht nur die héhen-
induzierte Hypox@mie als auslosender Faktor eine Rolle
gespielt haben, sondern das Zusammenspiel derselben
mit einerseits der fiir ihn aussergewdhnlichen korper-
lichen Anstrengung und andererseits einer in diesem
Rahmen aufgetretenen Dehydratation.
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Die bei der Sichelzellandmie vorhandene Mutation
(GAG — GTG, Valin wird durch Glutaminsiure ersetzt)
in der B-Globin-Kette des Himoglobins A resultiert im
HbS-Hamoglobin. Das durch Mutation verdnderte Ha-
moglobin HbS, welches bei den Sichelzelltrdgern hete-
rozygot vorhanden ist (HbAS), polymerisiert bei Des-
oxygenierung. Die Erythrozyten werden in der Folge
deformiert, ihre Zellmembran erleidet strukturellen
Schaden, und sie sind in ihrem rheologischen Verhalten
verdndert. In vitro wird diese Erythrozyten-Deformie-
rung in Form des Sichelzelltests stimuliert, indem Erythro-
zyten auf einen Objekttriager gegeben, mit einem Deck-
glas bedeckt werden und das Deckglas wiederum mit
Nagellack an den Réndern luftdicht verschlossen wird.
In vivo fiihrt das verdnderte Verhalten der Erythrozyten
zu gestortem Blutfluss, Himolyse und vasookklusiven
Episoden. Das mikrovaskuldre entrapment von Erythro-
zyten und Lymphozyten obstruiert den Blutfluss und
fiihrt zu Organischdmie [1].

Dieses bekannte Risiko sowie der Tod eines 19-jahrigen
Sichelzelltrdgers aufgrund einer akuten Rhabdomyo-
lyse nach dem Footballtraining fithrten sogar dazu, dass
in den USA ein Screening von Athleten fiir sickle cell
trait durchgefithrt wird, was jedoch auf einige Kritik
gestossen ist [7].
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