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Jede Publikation, die es sich zur Aufgabe 
macht, den Blick auf eine Patientengruppe 
– in diesem Fall die Sichelzellpatienten – zu 
lenken, die in unserem Gesundheitssystem 
ein Schattendasein führt, ist zu begrüßen. 
Nicht verständlich ist, warum der Autor des 
Beitrags die Situation in Zentralafrika aus-
führlich schildert, anstatt auf die beklagens-
werte Situation von Sichelzellpatienten in 
Deutschland einzugehen: Unsere Medizin-
studenten erfahren im Studium nichts über 
diese Erkrankung, die es seit mehr als 50 
Jahren auch in Deutschland gibt. Es gibt bei 
uns kein Neonatal-Screening für die Sichel-
zellkrankheit, die Dia gnose hier ist reiner 
Zufall und Kinder sterben auch bei uns an 
durchaus vermeidbaren Komplikationen 
der Erkrankung, ohne dass eine Diagnose 
gestellt wurde. Gynäkologen führen kein 
pränatales Screening durch bei Schwan-
geren aus Risikoländern (z. B. Zentralafri-
ka). Die häufigste Todesursache junger 
erwachsener Sichelzellpatienten ist eine 
unerkannte bzw. nicht behandelte Sepsis. 
Viele Sichelzellpatienten erleiden iatrogene 
Schäden durch mangelndes Wissen und 
Interesse der behandelnden Ärzte. Diese 
Liste ließe sich weiter fortsetzen.
In der Arbeit finden sich einige Feststel-
lungen, die der Korrektur bedürfen: Zu 
den Sichelzellkrankheiten zählen nicht 
nur die HbSS, HbSC, HbS-Lepore, HbS/β-
Thalassämie, sondern auch die HbSD und 
HbSO-Arab-Erkrankungen. Heterozygote 
HbS-Träger haben nicht ein Hämoglobin, 
bei dem lediglich eine der beiden β-Ketten 
in der βS-Form vorliegt, sondern sie haben 
eine Mischung von HbSS und HbAA in ih-
ren Erythrozyten. Heterozygote haben nicht 
eine „milde Form der Sichelzellkrankheit“ 
– sie haben überhaupt keine Sichelzell-
krankheit und sind völlig asymptomatisch, 
bis auf 4% der HbS-Träger, die irgendwann 
im Leben durch eine Papillennekrose eine 
schmerzlose Makrohämaturie haben. Eine 
klinisch irrelevante Hyposthenurie haben 
alle HbS-Träger. Bei der HbS/β-Thalassämie 
führt die β0-Mutation zum völligen Feh-
len von HbA, während bei der β+-Variante 
noch etwas HbA gebildet wird. Der Löslich-
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keitstest wird nicht mehr eingesetzt, um 
heterozygote Träger von Erkrankten, son-
dern um schlecht lösliches Hb (HbS) von 
gut löslichem (HbD) zu unterscheiden. Die 
funktionelle Asplenie bei homozygoten Si-
chelzellpatienten besteht bereits am Ende 
des ersten Lebensjahres und ist die Haupt-
ursache schwerer bakterieller Infektionen. 
ZNS-Blutungen sind keine Indikation für ein 
langfristiges Transfusionsprogramm. Die 
Indikation für Hydroxycarbamid (früher Hy-
droxyharnstoff) besteht auch bei Kindern 
mit häufigen und schweren Schmerzkrisen 
bzw. mehr als zwei akuten Thorax-Syndro-
men und zwar ab dem dritten Lebensjahr. 
Eine Stammzelltransplantation darf bei ent-
sprechender Indikation nur mit HLA-iden-
tischen Familienspendern durchgeführt 
werden. Fremdspender-Transplantationen 
sind noch als experimentell anzusehen.

Dr. med. Roswitha Dickerhoff
Klinik für Kinder-Onkologie, -Hämatologie 
und Klinische Immunologie
Universität Düsseldorf
Moorenstraße 5
40225 Düsseldorf

Stellungnahme

 Die Publikation „Sichelzellerkrankung – Neue 
Lösungsansätze für ein globales Problem“ 
ist Teil einer losen Serie von Aufsätzen, die 
sich mit unterschiedlichen pädiatrischen 

Problemen im ländlichen 
Schwarzafrika wie Malaria, starke Dehydra-
tation, schwere Anämie und Fehlbildungen 
auseinandersetzt. Somit zielt die Publikation 
notwendigerweise auf eine Darstellung der 
Situation im ländlichen Schwarzafrika ab.
Die Sichelzellerkrankung ist in Deutschland 
aufgrund von Migration ein gesundheits-
relevantes Problem, das bis jetzt sicherlich 
keiner optimalen Lösung zugeführt worden 
ist. Insofern ist der Leserbrief sehr zu begrü-
ßen. Eine kritische Beleuchtung der spezi-
fisch deutschen Problematik in Diagnostik 
und Therapie von Sichelzellerkrankungen 
hätte jedoch das primäre Anliegen einer 
Darstellung der Sichelzellerkrankung im 
ländlichen Schwarzafrika verfehlt und war 
hier deshalb bewusst nicht gewollt.

Dr. med. Werner Stein
Klinik für Frauenheilkunde und 
Geburtshilfe
Georg-August-Universität
Robert-Koch-Straße 40
37075 Göttingen

Sichelzellerkrankung – 
was ist mit Deutschland?
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Gern habe ich den Beitrag über die 
 Kinder- und Jugendzahnheilkunde 
 gelesen. Aber so jung wie der Artikel 
glauben machen will, ist dieses Fach 
hierzulande durchaus nicht. Vermisst 
habe ich nämlich den Hinweis auf die 
vor 1989 im Osten Deutschlands etab-
lierte Fachrichtung „Fachzahnarzt/ 
-ärztin für Kinderstomatologie“. Diese 
Fachrichtung war bei den Absolventen 

des Studiengangs Stomatologie zwar 
nicht sehr beliebt und materiell höchst 
unzureichend ausgerüstet – trotzdem 
war es eine auf kindliche Bedürfnisse 
zugeschnittene Zahnheilkunde.

Dr. med. Peter Kroschwald
Ruppiner Kliniken
Fehrbelliner Straße 38
16816 Neuruppin

Ein doch nicht ganz so junges Fach
Brem B. Kinder- und Jugendzahnheilkunde – ein junges Fach stellt 
sich vor. pädiatrie hautnah 2010; 22 (1): 51–4
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DD ie erstmals im Jahr 1910 be-schriebene Sichelzellerkrankung (Abb. 1) umfasst eine Gruppe genetisch bedingter Hämoglobinopathien, die zu chronisch hämolytischer Anämie, vasookklusiven Krisen und chronischer Organinsuffizienz führen können.Zur Sichelzellerkrankung zählen die homozygote Sichelzellanämie (HbSS) und die gemischt heterozygoten Formen HbSC-Lepore-Erkrankung und Sichelzell-β-Thalassämie (HbS/β+ und HbS-/β0). Bei den Betroffenen liegt eine Mutation der β-Untereinheit des Hämoglobins vor. Es werden Hämoglobin S und C gebildet. Hämoglobin S (HbS) und Hämoglobin C (HbC) sind Strukturvarianten des β-Globulins. Sie unterscheiden sich jeweils durch den Austausch einer einzelnen Ami-nosäure vom normalen β-Globulin: bei HbS ist an Position sechs des β-Globulins 

Glutaminsäure durch Valin und bei HbC durch Lysin ersetzt. Bei der HbS/β-Thallass ämie wird keine β0-Form bzw. nur vermindert die β+-Form des β-Glo-bulins gebildet.
Heterozygote bilden 60% HbA und 40% HbS, Homozygote hauptsächlich HbS und kleine Mengen fetales Hämo-globin (HbF), gemischt Heterozygote für HbS und HbC bilden diese in etwa glei-chen Mengen, während gemischt Hetero-zygote für HbS und β-Thalassämie vor-wiegend HbS produzieren.

Häufigkeit
Während es in Deutschland schätzungs-weise etwa 1.000 Kinder und Erwach-sene mit Sichelzellerkrankung gibt [9], leben allein in London etwa 9.000 Men-schen mit dieser Anomalie. Damit ist sie dort häufiger als die zystische Fibro-se [28]. In den USA werden pro Jahr etwa 2.000 Kinder mit Sichelzellerkran-kung geboren [25]. Die Hauptlast der Sichelzellerkrankung liegt allerdings in Schwarzafrika. Nach Schätzungen wer-den dort etwa 120.000 Kinder pro Jahr mit Sichelzell erkrankung geboren, von denen nicht einmal 2% das fünfte Le-bensjahr erreichen. Bei Neugeborenen beträgt die Prävalenz der Sichelzeller-krankung 1,7%, die der heterozygoten Form HbS 21% [1]. In einigen Regio-nen, wie um den Viktoriasee, werden Heterozygotenfrequenzen von bis zu 40% berichtet.

Pathophysiologie
Im desoxigenierten Zustand besitzt das HbS die einzigartige Fähigkeit, Polymere auszubilden. HbS-Polymere führen zur Ausbildung von Sichelzellen, die eine erhöhte Adhärenz an das Gefäßendothel zeigen. Es kommt zur Freisetzung vaso-konstriktiver und entzündungsaktivie-render Substanzen. Eine Verminderung der Perfusion und ein endzündlicher Prozess führen zur Gewebsläsion. Die Tendenz HbS-Polymere auszubilden, ist umso niedriger, je höher der Anteil des fetalen Hämoglobins ist. Heterozygote Träger für HbS sind kli-nisch unauffällig. Sie zeigen in 5% der Fälle eine rezidivierende Hämaturie und Isosthenurie, die aber in der Regel ohne klinische Relevanz ist [20]. Sie weisen zudem eine genetisch bedingte Protekti-on gegenüber Infektionen mit Plasmo-dium falciparum, dem Erreger der po-tenziell tödlichen Malaria tropica, auf. Zwar ist bei heterozygotem HbS die Prä-valenz an Malariainfektionen unverän-dert hoch, doch werden signifikant nied-rigere Parasitenkonzentrationen gefunden [10, 21] und sie müssen seltener hospi-talisiert werden [13].In Anwesenheit von HbS ist sowohl der Befall der Erythrozyten als auch das intraerythrozytäre Wachstum von Plas-modium falciparum gestört. Mit Plasmo-dium infizierte Erythrozyten bilden bei Heterozygoten Sichelzellen aus, die dann phagozytiert werden. Somit stellt die Si-chelzellbildung einen möglichen Schutz-mechanismus dar [19]. 

Diagnostik
Der Goldstandard in der Diagnostik der Sichelzellerkrankung ist die Hb-Analyse, die aus Elektrophorese in alkalischem 
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Die Sichelzellerkrankung ist sowohl in Schwarzafrika als auch unter 

der afrikanischstämmigen Bevölkerung in Industriestaaten ein 
 erhebliches gesundheitliches Problem. Um die Erkrankung zu 
 bekämpfen, müssten neue Therapie formen so angepasst sein, 
dass sie auch in ärmeren Ländern  anwendbar sind. 

Mutation im HämoglobinHämoglobin besteht aus vier Unter-einheiten (meist zwei α- und zwei β-Ketten), die jeweils aus einem Globulin als Apoprotein und einem Häm als prosthetische Gruppe bestehen. Bei  einer Sichelzellerkrankung liegt eine Punktmutation in der β-Kette des  Hämoglobins vor. Es können entweder beide β-Ketten betroffen sein  (schwere, homozygote Form) oder nur eine (mildere, heterozygote Form). 

Abb. 1: Sichelzellen eines Patienten mit HbSS
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