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Blut und Immunsystem

Bei hohem Risiko wird zusdtzlich zur symptomatischen
Therapie die Gabe des Zytostatikums Azacitidin oder eine
allogene Stammzelltransplantation empfohlen.

Prognose ° Die Prognose hangt v.a. von der Risikoeinstufung
ab. Die mittlere Uberlebenszeit liegt zwischen mehreren
Jahren bei niedrigem Risiko und einigen Monaten bei sehr
hohem Risiko. Typische Todesursachen sind Blutungen, In-
fektionen und der Ubergang in eine AML.

Myelodysplastisches Syndrom (MDS)

Definition: Erkrankungen, bei denen sich genetisch ver-
dnderte Stammzellen der Blutbildung im Knochenmark
verstarkt und fehlerhaft vermehren und die normale
Blutbildung zunehmend verdrangen

Haufigkeit und Ursachen: v.a. iber 70-Jahrige; meis-
tens keine spezifische Ursache bekannt (primares MDS),
sekunddres MDS durch Chemotherapie oder Bestrah-
lung, Benzol oder myeloproliferative Neoplasie
Symptome: z.T. symptomloser Zufallsbefund; Bldsse,
Midigkeit, erhéhte Infektanfalligkeit, petechiale Blutun-
gen, Hepato- und/oder Splenomegalie; Gefahr eines
Ubergangs in eine akute myeloische Leukdmie (AML)
Diagnostik: normo- oder makrozytdre Andamie, Leuko-
und/oder Thrombopenie, Blasten und andere verdanderte
Zellen im peripheren Blut; Diagnosesicherung durch
Knochenmarkpunktion

Therapie: bei niedrigem Risiko v.a. symptomatische
Therapie, immunmodulatorische Therapie, evtl. Stamm-
zelltransplantation; bei hohem Risiko Azacitidin oder al-
logene Stammzelltransplantation

Abb. 15.21 Ursachen einer erhéhten Blutungsneigung.

Gerinnungsstérungen konnen sowohl eine erhdhte Blu-
tungsneigung als auch eine erhéhte Neigung zu Blutgerinn-
seln (Thrombosen und Embolien) verursachen - manchmal
auch beides gleichzeitig.

Definition Hamorrhagische Diathese

Eine erhéhte Blutungsneigung wird als ,,hdmorrhagische Diathese”
bezeichnet. Ursache ist eine gestérte, verminderte Blutgerinnung.
Kennzeichen sind eine verldngerte Blutungsdauer, eine fiir die Blu-
tungsursache zu starke Blutung und/oder Blutungen ohne oder aus
geringstem Anlass. Eine erhéhte Blutungsneigung kann angeboren
oder erworben sein.

Bei folgenden Erkrankungen ist die Blutungsneigung erhoht
(> Abb. 15.21):
Stérungen der Thrombozyten: Typisch sind punkt- (Pete-
chien) und fleckférmige (Purpura) Einblutungen.
- Thrombo(zyto)penien: Blutungsneigung bei zu geringer
Thrombozytenzahl im Blut
- Thrombozytopathien: Blutungsneigung durch angebore-
ne (selten) oder erworbene Funktionsstérungen der
Thrombozyten, v.a. bei Einnahme von Thrombozyten-
aggregationshemmern (S.653)
Koagulopathien (S.639): Die Blutungsneigung ist als Folge
von defekten oder fehlenden Gerinnungsfaktoren erhéht.
Typisch sind ausgedehnte Muskel-, Gelenk- und Hautein-
blutungen.
vaskuldre hamorrhagische Diathesen: Stérungen der Ge-
faiBwand fithren zu punktférmigen oder flichenhaften
Hautblutungen, z.B. bei IgA-Vaskulitis (S.290), Cushing-
Syndrom (S.560), Vitamin-C-Mangel oder im Alter (Purpu-
ra senilis).

erhohte Blutungsneigung (hdmorrhagische Diathese)
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636 Die haufigsten Probleme sind Thrombopenien und Koagulopathien.
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erhohte Blutungsneigung

»S. 642

Immundefekte: Allgemeines »S. 645
Leukopenien und Agranulozytose »S. 646

HIV-Infektion und AIDS  »S. 647

Uberblick »S. 651
Milz Milzruptur »S. 651
Splenektomie »S. 652

Medikamente mit Wirkung auf Erythrozyten »S. 652

Medikamente mit Wirkung auf das Gerinnungssystem

Wichtige Therapieverfahren

»S. 653

Hamatopoetische Wachstumsfaktoren »5S. 656

Transfusion von Blutprodukten 5. 656
Transplantationen (TX) »5.658

Definition Thrombozytopenie

Verminderung der Thrombozytenzahl im Blut mit erh6hter Blutungs-
neigung:

o leicht (60 000140 000/ul)

* mittel (20 000-60 000/ul)

e schwer (<20 000/ul)

Synonym ° Thrombopenie

Ursachen
Storung der Thrombozytenbildung im Knochenmark: Ver-
drangung der normalen Blutbildung durch hdmatologi-
sche Neoplasien (S.627), toxische Schadigungen des Kno-
chenmarks (z.B. durch Benzol, Chemotherapie, Bestrah-
lung), Infektionen (z.B. HIV-Infektion, chronische Hepati-
tis), megaloblastire Andmien (S.621) mit gestorter DNA-
Synthese
erhohter Thrombozytenverbrauch bei Immunthrombozy-
topenien (S.638), mechanischen Schidigungen durch
kiinstliche Herzklappen, gesteigerter Thrombozytenaktivi-
tat im Rahmen von Infektionen oder Tumoren, verstark-
tem Abbau in der Milz (S.610), thrombotischen Mikroan-
giopathien (S.638), Verbrauchskoagulopathie (S.641) oder
HELLP-Syndrom (S.1083)
kombinierte Storungen von Bildung und Abbau

Symptomatik * Das Leitsymptom sind kleine, punktférmige
Blutungen (Petechien, » Abb. 15.22). Weitere mogliche
Symptome sind Nasenbluten (S.300), Gewebeeinblutungen
(Hamatome) und verstdrkte bzw. verlingerte Monatsblutun-
gen. Bei sehr niedrigen Thrombozytenzahlen sind auch
Spontanblutungen mdoglich.

Diagnostik - Die Thrombozytenzahl im Blut ist vermindert,
in vielen Fdllen bestehen auch eine Andmie und eine Leuko-
penie (Panzytopenie). Wichtig ist die Ermittlung der Ursa-
che, u.a. mit einer Knochenmarkbiopsie (Anteil der Vorldu-
ferzellen bei Bildungsstérungen verringert, bei erhohtem
Verbrauch reaktiv erhéht), Bestimmung des Folsdure- und
Vitamin-B;,-Spiegels und serologischen Untersuchungen
(Autoantikorper, Hepatitis-Serologie).

Therapie < Nach Moglichkeit wird die Grunderkrankung be-
handelt. Bei schwerer Thrombopenie kann die Thrombozy-
tenzahl durch die Transfusion von Thrombozytenkonzentra-
ten voriibergehend erh6ht werden. Dabei besteht immer die
Gefahr, dass Antikérper gegen die Thrombozyten gebildet
werden, was die Thrombopenie weiter verschlechtern kann.
Bei den Betroffenen sind Thrombozytenaggregationshem-

Abb. 15.22 Petechien.

Die haufigsten Lokalisationen sind die Unterschenkel (bei mobi-
len Patienten) bzw. der Riicken (bei Bettldgerigkeit) sowie die
Schleimhdute (z. B. Gaumen).
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mer (S.653) kontraindiziert, da diese die Funktion der ver-
bliebenen Thrombozyten beeintrachtigen. Dies schlief3t die
Einnahme von Acetylsalicylsdure zur Schmerztherapie ein!

Synonym ° Autoimmunthrombozytopenie

Pathophysiologie  Die Patienten bilden Autoantikérper ge-
gen Thrombozyten und deren Vorlduferzellen im Knochen-
mark. Dies fiihrt dazu, dass die Thrombozyten verfriiht in
der Milz abgebaut werden. Gleichzeitig ist die Neubildung
von Thrombozyten im Knochenmark beeintrachtigt.

Akute ITP - Die akute ITP ist die hdufigste Ursache fiir eine
erhdhte Blutungsneigung bei Kindern. Betroffen sind v.a.
Kinder im Vorschulalter nach akuten viralen Infektionen. Die
meisten Kinder zeigen Blutungssymptome (v.a. Petechien,
Nasenbluten), schwerwiegende Blutungen sind jedoch sel-
ten. Bei ca. 90 % der Betroffenen klingt die Erkrankung spon-
tan innerhalb einiger Monate ab.

Chronische ITP (Morbus Werlhof) * Nur selten ist ein eindeuti-
ger Ausloser erkennbar. Mogliche Trigger sind virale Infek-
tionen, andere Autoimmunerkrankungen, Medikamente
und maligne Lymphome. Betroffen sind v. a. iiber 60-]3hrige.
Die Erkrankung beginnt meist schleichend, oft wird die Di-
agnose als Zufallsbefund gestellt. Wichtig ist die Abklarung
anderer Ursachen einer Thrombopenie (Ausschlussdiagno-
se)! Bei einem starken Abfall der Thrombozytenzahl besteht
die Gefahr schwerer Blutungen (v.a. Hirnblutungen). Eine
Therapie ist v. a. bei signifikant erh6htem Blutungsrisiko an-
gebracht, die Entscheidung wird individuell getroffen. Die
Methode der Wahl ist eine StofStherapie mit hochdosierten
Glukokortikoiden und anschlieBend langsamem Ausschlei-
chen. Weitere Optionen sind Thrompoetinrezeptoragonisten
(S.656), Anti-CD20-Antikorper (S.118), intravendse Immun-
globuline (S.119) oder eine Splenektomie (S.652).

siehe Heparine (S.654)

Pathophysiologie - Die Thrombozyten sind {ibermdfRig akti-
viert und bilden thrombozytenreiche Thromben in kleinsten
GefdRen, wodurch diese geschddigt werden. Die Folge sind
Ischdmien in den betroffenen Organen und eine intravasale
Hamolyse (Zerstérung von Erythrozyten) mit nachfolgender
Andmie (S5.623).

Krankheitsbilder
thrombotisch-thrombozytopenische Purpura (TTP): Die
Ursache ist ein entweder angeborener oder (haufiger) er-
worbener Mangel eines Enzyms, das fiir die Spaltung des
Von-Willebrand-Faktors (VWF) verantwortlich ist. Da-
durch steigt die Konzentration von vVWF im Serum, was
die Bindung von Thrombozyten an die GefdBwand und
ihre Aktivierung fordert. Eine erworbene TTP ist eine Au-
toimmunerkrankung, hdufig im Rahmen rheumatischer
Erkrankungen oder als unerwiinschte Wirkung einiger
Medikamente.
hamolytisch-uramisches Syndrom (HUS): Am hdufigsten
sind Kleinkinder betroffen. Der typische Ausloser ist eine
Gastroenteritis (S.426) mit Shiga-Toxin-bildenden E. coli

(STEC) oder Shigellen. Das Toxin bewirkt die iibermdRige
Aktivierung der Thrombozyten.

HELLP-Syndrom: siehe ,Probleme in der Schwangerschaft*
(S.1083)

Symptome - Typisch sind Fieber, allgemeines Krankheits-
gefiihl, Petechien, Nierenschadigungen mit Gefahr einer ra-
pid-progressiven Glomerulonephritis (S.502), einer akuten
oder chronischen Niereninsuffizienz und einer arteriellen
Hypertonie sowie Schadigungen des Gehirns, z.B. mit
Krampfanfillen oder neurologischen Ausfllen.

.' Merke Thrombotische Mikroangiopathien
Alle Krankheitsbilder aus dieser Gruppe sind akut lebensbedroh-
lich.

Diagnostik - Wegweisend sind eine ausgepragte Thrombo-
penie in Verbindung mit einer hamolytischen Andmie und
einer Nierenschddigung (u.a. erhohtes Kreatinin). Im Blut-
ausstrich sind Fragmentozyten (stark verformte Erythrozy-
ten) nachweisbar.

Therapie - Die MafRnahmen umfassen eine Plasmapherese
(S.120), die Gabe von FFP (S.657), ggf. eine Akutdialyse so-
wie Glukokortikoide und evtl. spezielle Antikorper. Bei erre-
gerbedingten Erkrankungen ist eine antibiotische Therapie
zu {iberlegen. Thrombozytenkonzentrate kénnen die Proble-
matik verschlimmern und sind daher kontraindiziert!

Prognose - Entscheidend ist ein friithzeitiger Therapiebeginn.
Bei einem HUS durch STEC liegt die Sterblichkeit bei 1-5%,
bei allen anderen Formen deutlich hoher.

Thrombo(zyto)penien

Definition: Verminderung der Thrombozytenzahl im

Blut mit erh6hter Blutungsneigung

Ursachen:

- verringerte Thrombozytenbildung im Knochenmark:
hdamatologische Neoplasien, toxische Schadigungen,
Infektionen, megaloblastdre Andmien

- erhéhter Thrombozytenverbrauch: Immunthrombozy-
topenien, kiinstliche Herzklappen, Infektionen, Tumo-
ren, Hypersplenismus, thrombotische Mikroangio-
pathien, Verbrauchskoagulopathie

- kombinierte Stérungen

Symptomatik: Petechien, Nasenbluten, Himatome, ver-

starkte bzw. verlangerte Monatsblutungen

Diagnostik: Thrombopenie, hdufig auch Leukopenie

und Andmie; Ursachensuche (u. a. Knochenmarkbiopsie)

Therapie: Behandlung der Grunderkrankung, evtl. Trans-

fusion von Thrombozytenkonzentraten, keine Thrombo-

zytenaggregationshemmer

Immunthrombozytopenien (ITP): Bildung von Auto-

antikérpern gegen Thrombozyten; akute, meist selbst-

limitierende Verldufe bei Kindern nach akuten viralen In-
fektionen; chronische, eher symptomarme Verldufe bei
dlteren Menschen; therapeutisch ggf. Glukokortikoide,

Thrompoetinrezeptoragonisten, Anti-CD20-Antikorper,

Immunglobuline i. v., Splenektomie

thrombotische Mikroangiopathien: lebensgefihrliche

Erkrankungen mit {ibermdRiger Thrombenbildung,
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Ischdmien v. a. von Nieren und Gehirn und hamolytischer

Andmie

- thrombotisch-thrombozytopenische Purpura (TTP):
angeboren oder erworben als Autoimmunkrankheit

- hdmolytisch-urdmisches Syndrom (HUS): meist bei
Kleinkindern, als Folge einer Gastroenteritis mit Shiga-
Toxin-bildenden E. coli (STEC) oder Shigellen

- HELLP-Syndrom bei Schwangeren

Koagulopathien

Allgemeines

Definition Koagulopathien

Eine Blutungsneigung beruht in den meisten Fdllen auf einem Man-
gel an Gerinnungsfaktoren, einer Funktionsstérung der Gerinnungs-
faktoren oder einer Funktionsstérung der plasmatischen Gerinnung.

Ursachen im Uberblick
» angeborener Mangel von Gerinnungsfaktoren durch gene-
tische Mutationen: Hamophilie (S.639), Von-Willebrand-
Syndrom (S.640)
» erworbene Synthesestorungen der Gerinnungsfaktoren. Es-
senziell fiir die Synthese der Gerinnungsfaktoren sind Vita-
min K und eine ausreichende Leberfunktion. Als Ursachen
fiir Synthesestérungen kommen daher ein Vitamin-K-Man-
gel bei Neugeborenen (S.1107), bei Malassimilation (S.423)
oder Mangelerndhrung, eine Therapie mit Cumarinen
(S.655) und hepatische Synthesestérungen bei akutem Le-
berversagen (S.459) oder Leberzirrhose (S.453) in Frage.
Immunkoagulopathien: Antikdrper gegen Gerinnungsfak-
toren werden z.B. als Reaktion auf eine Transfusion von
Gerinnungsfaktoren oder im Rahmen rheumatischer Er-
krankungen gebildet, z.B. bei systemischen Lupus erythe-
matodes (S.755).
Verbrauchskoagulopathie (S.641): Die Gerinnungsfak-
toren werden schneller verbraucht, als sie nachproduziert
werden konnen.
» Verdiinnungskoagulopathie: Wird bei schweren Blutun-
gen nur Volumen ersetzt, sinkt die Konzentration der Ge-
rinnungsfaktoren durch eine Verdiinnung des Plasmas.
Diese Patienten bendtigen zusatzlich Gerinnungsfaktoren
in Form von FFPs (S.657).
Hyperfibrinolyse: Gerinnsel werden zu schnell aufgeldst. Ty-
pische Ursachen sind eine medikamentdse Fibrinolyse, ma-
ligne Tumoren und Operationen an Organen, die viel Plas-
min enthalten (z. B. Lunge, Prostata, Pankreas, Plazenta).

Symptome - Typische Hinweise sind klein- (Ekchymosen)
oder groRfldchige (Sugillationen), scharf begrenzte Hautblu-
tungen, Gewebeeinblutungen (Hamatome) und Schleim-
haut- und Gelenkeinblutungen (Himarthros, » Abb. 15.23).

Hamophilie A und B
Definition Hamophilie A und B

Die Betroffenen produzieren zu wenig oder nicht funktionsttichtigen
Gerinnungsfaktor VIl (Himophilie A) bzw. IX (Hamophilie B).

Synonym - Bluterkrankheit

Ursache ¢ Die Ursache beider Erkrankungen sind X-chromo-
somale Mutationen (S.44): Symptomatisch betroffen sind
daher weit {iberwiegend Jungen/Manner. Mddchen/Frauen
sind in der Regel asymptomatische Mutationstragerinnen.

Gerinnungsstérungen

Betroffen ist ca. 1 von 5000 Jungen/Mdnnern. Die Himophi-
lie A ist deutlich hdufiger als die Himophilie B.

Pathophysiologie * Als Folge des Mangels an Faktor VIII oder
IX werden weniger Faktor X und Thrombin aktiviert
(» Abb. 15.3) und die sekundére Blutstillung ist beeintrdch-
tigt (nicht die primdre direkt nach der Verletzung!). Zudem
ist die Quervernetzung der Fibrinfdden weniger ausgepragt
und die Wundheilung ist gestért. Es kommt zu Nachblutun-
gen. Wie schwer die Erkrankung ausgeprdgt ist, hangt von
der Restaktivitdt des mutierten Gens ab.

Symptome © Je nach AusmaR der Restaktivitit entwickeln
die Betroffenen groRflachige Haut-, Muskel- und Gelenkein-
blutungen (> Abb. 15.23b) entweder nur nach schweren
Verletzungen, auch bei leichten Verletzungen oder spontan.
Das Nachblutungsrisiko nach Blutentnahmen, intramuskuld-
ren Injektionen und Operationen ist erhéht. Gelenkblutun-
gen erhdhen das Risiko fiir eine Arthrose im betroffenen Ge-
lenk, Muskeleinblutungen kénnen die Funktion des Muskels
dauerhaft beeintrachtigen. Gefahrlich fiir die Betroffenen
sind zudem Blutungen in den Bauchraum und Hirnblutun-
gen (S.801).

Abb. 15.23 Blutungen bei vWS.

a Schleimhautblutungen.

b Kniegelenksschwellung durch eine Gelenkeinblutung.
Aus: Meyer S, Hrsg. Duale Reihe Pédiatrie. 6. Auflage. Stuttgart: Thieme; 2024
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Diagnostik - In der Gerinnungsdiagnostik (S.614) ist nur die
aPTT verlangert, die tibrigen Parameter (Thrombozytenzahl,
Blutungszeit, INR) sind unauffallig. Die Diagnose wird durch
eine Konzentrationsmessung von Faktor VIII und IX im Se-
rum sowie eine molekulargenetische Diagnostik gesichert.

Therapie - Um Blutungen zu vermeiden, werden bei Patien-
ten mit hohem Blutungsrisiko prophylaktisch die entspre-
chenden Gerinnungsfaktoren lebenslang substituiert (3 x/
Woche, i.v.). Bei akuten Blutungen oder vor gréfSeren Ope-
rationen erhalten alle Betroffenen Faktorenkonzentrate, um
die Aktivitdt der Gerinnungsfaktoren in den physiologischen
Bereich zu erh6hen. Eine Option vor kleineren Eingriffen bei
leichter Himophilie A ist Desmopressin (S.598), das kurz-
fristig gespeicherte ,Vorrdte* von Faktor VIII mobilisiert. Als
neue Option stehen fiir schwere Formen der Himophilie A
und B Gentherapien zur Verfiigung: Mithilfe von Vektorviren
werden intakte Versionen der Gene in die Leberzellen einge-
schleust. Nach einer einzigen Infusion der Prdparate (z.B.
Roctavian®, Hemgenix®) verbesserte sich die Gerinnungs-
funktion bei vielen Patienten iiber mindestens 2 Jahre. Wie
lange der Effekt endgiiltig anhalt, ist noch nicht abschlie-
Bend bekannt.

ACHTUNG

Nach wiederholten Substitutionen von Faktor VIll oder IX kénnen
sich hemmende Antikérper gegen diese Faktoren bilden. Dadurch
nimmt die Wirksamkeit der Substitutionstherapie ab.

Blitzlicht Pflege Besonderheiten bei Patienten mit

Hamophilie

e Impfungen werden nicht intramuskuldr, sondern subkutan ver-
abreicht.

» Medikamente, die die Blutpldttchen und die Gerinnung beeinflus-
sen (z.B. ASS, COX-Hemmer, Antikoagulanzien) diirfen nicht oder
nur nach drztlicher Riicksprache eingenommen werden.

« Die Betroffenen erhalten einen Notfallausweis.

* Betroffene sollen Tétigkeiten meiden, die mit einem Verletzungs-
risiko einhergehen.

Hamophilien (Bluterkrankheit)

Definition: X-chromosomal rezessive Erkrankungen mit
zu geringer oder dysfunktionaler Produktion des Gerin-
nungsfaktors VIII (Himophilie A) bzw. IX (Hédmophilie B)
Symptome: fast nur Jungen/Manner symptomatisch; je
nach AusmaR der Restaktivitit des Gens groRfldchige
Haut-, Muskel- und Gelenkeinblutungen, erhéhtes Nach-
blutungsrisiko nach Blutentnahmen, Injektionen und
Operationen, Gefahr von Blutungen in den Bauchraum
und Hirnblutungen

Diagnostik: verldngerte aPTT, sonstige Gerinnungs-
parameter unauffllig; Bestimmung der Einzelfaktorakti-
vitat, molekulargenetische Diagnostik

Therapie: bei hohem Blutungsrisiko Substitution der
entsprechenden Gerinnungsfaktoren (Gefahr: Entwick-
lung hemmender Antikorper), bei besserer Restaktivitat
Substitution nur bei akuten Blutungen oder vor groRe-
ren Operationen; Desmopressin zur akuten Mobilisie-
rung von Faktor VIII bei leichter Himophilie A; Genthera-
pie fiir schwere Hamophilie A und B

Definition Von-Willebrand-Syndrom (vWS)
Bei VWS besteht eine erhéhte Blutungsneigung aufgrund eines Man-
gels an Von-Willebrand-Faktor (vWF).

Synonym + Von-Willebrand-Jiirgens-Syndrom

Ursachen ° In den meisten Fillen ist das vWS genetisch be-
dingt, je nach Form wird es autosomal dominant oder rezes-
siv vererbt (alle Geschlechter gleich hadufig betroffen). Selte-
ner sind erworbene Formen, z.B. als Folge einer Polycythae-
mia vera (S.633).

Pathophysiologie - Der vWF fordert die Bindung von Throm-
bozyten an die (verletzte) GefdafSwand und stabilisiert den
Faktor-VIII-Komplex. Beim vWS ist daher die primare (ver-
minderte Adhdsion der Thrombozyten) und die sekundare
Blutstillung (gestorte Aktivitdt von Faktor VIII) beeintrdch-
tigt.

Symptome - Die meisten Betroffenen zeigen eine milde
Symptomatik, die Erkrankung wird oft nicht oder erst spat
im Leben diagnostiziert. Hinweise sind eine erhéhte Blu-
tungsneigung, gehduftes Nasenbluten, eine Neigung zu
groRflichigen Himatomen, verstdrkte und verldngerte Mo-
natsblutungen sowie verstarkte Nachblutungen auch bei
kleinen Eingriffen. In schweren Fillen sind Schleimhaut-
und Gelenkeinblutungen mdglich (» Abb. 15.23).

Diagnostik < In der Gerinnungsdiagnostik (S.614) fallt v.a.
eine verlangerte Blutungszeit auf, oft ist auch die aPTT ver-
langert. Thrombozytenzahl und INR sind in der Regel unauf-
fallig. Zur Diagnosesicherung werden die Konzentration und
Aktivitdt von VWF bestimmt.

Therapie < Die meisten Betroffenen bendétigen keine Dauer-
therapie. Sie erhalten einen Notfallausweis und diirfen kein
ASS (S.162) einnehmen. Zur Prophylaxe von Nachblutungen
bei operativen Eingriffen eignet sich Desmopressin (S.598),
das die Freisetzung von gespeichertem vWF akut steigert. Ist
dies nicht ausreichend, wird der Komplex aus vWF und Fak-
tor VIII als virusinaktiviertes Konzentrat substituiert.

Von-Willebrand-Syndrom (vWS)

Definition: erh6hte Blutungsneigung durch einen Man-
gel des Von-Willebrand-Faktors (VWF)

Ursachen: meistens genetisch bedingt, seltener bei Po-
lycythaemia vera

Symptome: meistens milde Symptomatik; erhéhte Blu-
tungsneigung, gehduftes Nasenbluten, Neigung zu
groRflachigen Hamatomen, verstarkte und verldngerte
Monatsblutungen, verstarkte Nachblutungen auch bei
kleinen Eingriffen; in schweren Fallen auch Schleimhaut-
und Gelenkeinblutungen

Diagnostik: verldngerte Blutungszeit und aPTT, Bestim-
mung der Konzentration und Aktivitdt von vIWWF
Therapie: meist keine Dauertherapie; Desmopressin
oder ggf. Faktorenkonzentrate vor Operationen
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Definition Verbrauchskoagulopathie
Bei dieser schweren, lebensbedrohlichen Gerinnungsstérung entste-
hen gleichzeitig Thrombosen und Blutungen.

Synonym - disseminierte intravasale Gerinnung oder Koagu-
lopathie (DIC)

Ursachen ¢ Eine DIC ist eine schwerwiegende Komplikation,
v.a. bei Sepsis (S.1204), Polytrauma (S.715), schweren Ver-
brennungen (S.33), schweren Blutungen in der Schwanger-
schaft oder im Rahmen der Geburt (S.1101), groBen Opera-
tionen (v.a. an Lunge, Plazenta, Prostata, Pankreas), ARDS
(5.359), akuter Pankreatitis (S.465), akutem Leberversagen
(5.459), Transfusionszwischenfdllen (S.657), Transplant-
abstoBungsreaktionen (S.660), bdsartigen Tumoren, Hitz-
schlag (S.37) sowie bei allen Formen eines Schocks (S.181).

Pathophysiologie * Das zentrale Problem ist eine systemische
(disseminierte) Aktivierung der Gerinnung (> Abb. 15.24):
Uberall im Korper entstehen kleine Thromben, die zu Ischi-
mien in den betroffenen Organen fiithren kénnen. Dadurch
werden die Gerinnungsfaktoren und Thrombozyten, aber
auch die gerinnungshemmenden Proteine verbraucht und
die Gefahr von Blutungen steigt!

Symptome - Sie hdngen vom Ausmaf der DIC und deren
Ausloser ab. Moglich sind alle Arten von schwer stillbaren
Blutungen (z.B. Nasenbluten, Blut im Urin, Sputum oder
Stuhl, Hautblutungen, Einblutungen in Bauchraum oder
Thorax) sowie diverse Organschadigungen durch Mikro-
thromben (u.a. akute Niereninsuffizienz, ARDS, akutes Le-
berversagen, Lungenembolie, Schlaganfall). Ohne Behand-
lung fiihrt eine DIC zu einem Verbluten des Betroffenen oder
zu einem Multiorganversagen.

Diagnostik - In der Gerinnungsdiagnostik (S.614) fallen u.a.
eine Thrombopenie, eine Zunahme von aPTT und INR sowie
eine Verringerung von Antithrombin III und Fibrinogen auf.
Aus den Laborparametern und klinischen Symptomen wer-
den verschiedene diagnostische Scores errechnet.

Therapie - Die Therapie ist schwierig und erfordert eine in-
tensivmedizinische Behandlung. Entscheidend ist die Be-
handlung der Grunderkrankung (z.B. Antibiose bei Sepsis).
Bei der unterstiitzenden Therapie wird (grob vereinfacht) je
nach Phase der Erkrankung folgendermafRen vorgegangen:
In der Frithphase, wenn Thrombosen im Vordergrund ste-
hen, erhalten die Patienten unfraktioniertes Heparin zur
Antikoagulation.
In spateren Stadien, wenn Blutungen die Problematik do-
minieren, wird die Antikoagulation beendet und ggf. wer-
den Thrombozyten und/oder Gerinnungsfaktoren substitu-
iert.

Prognose ° Die Sterblichkeit ist hoch. Die individuelle Prog-
nose hdngt u.a. vom Ausmalfd der Stoérung und der zugrun-
deliegenden Ursache ab.

Gerinnungsstorungen

Abb. 15.24 Verbrauchskoagulopathie.

il B oy o+

N\

Operationen Komplikationenin  Sepsis
‘ der Schwangerschaft ‘

Schock,
Polytrauma

y

und bei der Geburt

!

systemische Aktivierung des
Gerinnungssystems

v

Bildung kleiner Thromben

|
¢ ! !

Verbrauch von Aktivierung Stérung der
Gerinnungsfaktoren  der Fibrinolyse Mikrozirkulation

und Thrombozyten l
Blutung Organschadigung

Die Fibrinolyse (Auflosung der Gerinnsel) kann (ibermdRig akti-
viert (— starke Blutungen) oder inaktiviert sein (= Uberwiegen
der thrombotischen Komplikationen).

Verbrauchskoagulopathie (DIC)

Definition: lebensbedrohliche Gerinnungsstérung mit
gleichzeitiger Entstehung von Thrombosen und Blutun-
gen

Ursachen: schwerwiegende Erkrankungen, v.a. Sepsis,
Polytrauma, schwere Verbrennungen, Komplikationen in
der Schwangerschaft oder bei der Geburt, groRe Opera-
tionen, ARDS, akute Pankreatitis, akutes Leberversagen,
Transfusionszwischenfalle, TransplantatabstoRungsreak-
tionen, bosartige Tumoren, Hitzschlag, alle Formen
eines Schocks

Pathophysiologie: systemische Aktivierung der Gerin-
nung mit ubiquitdren Thromben und Ischdmien, gleich-
zeitig Verbrauch von Gerinnungsfaktoren und Thrombo-
zyten mit erhohter Blutungsgefahr

Symptome: schwer stillbare Blutungen mit Gefahr des
Verblutens, gleichzeitig diverse Organschadigungen mit
Gefahr eines Multiorganversagens

Diagnostik: u.a. Thrombopenie, Zunahme von aPTT
und INR, Verringerung von Antithrombin Il und Fibrino-
gen

Therapie: intensivmedizinische Behandlung, Behand-
lung der Grunderkrankung, in der Friihphase Antikoagu-
lation, spater Absetzen der Antikoagulation, ggf. Substi-
tution von Thrombozyten und/oder Gerinnungsfaktoren
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Siehe ,Blutgerinnung* (S.608) fiir die physiologischen Pro-
zesse bei der Entstehung von Blutgerinnseln (Thromben).
Bei einer Thrombophilie werden Thromben zur falschen Zeit
am falschen Ort oder iibermaRig gebildet bzw. wird die Ent-
stehung der Thromben nicht rechtzeitig gestoppt.

Virchow-Trias - Das Risiko fiir Thrombosen steigt v.a. durch

3 Mechanismen (> Abb. 15.25):

1. Verdnderungen des Endothels bzw. der GefiBwand: Typi-
sche Verdanderungen sind die Atherosklerose (S.266), ent-
ziindliche Verdnderungen im Rahmen von Vaskulitiden
(5.287) und GefaBverletzungen bei Traumata, aber auch
bei Operationen oder interventionellen Eingriffen. An
einer aufgerauten Struktur bleiben Thrombozyten leich-
ter haften, vernetzen sich und aktivieren die plasmatische
Gerinnung.

2. verlangsamter oder verwirbelter Blutstrom: Langsam
flieBendes Blut gerinnt eher als schnell flieBendes Blut,
da die Thrombozyten leichter am Endothel anhaften und
die Blutgerinnung aktivieren kdnnen. Risikofaktoren sind
eine chronisch-vendse Insuffizienz (S.281), langes Sitzen
(z.B. im Flugzeug), Ruhigstellungen (z.B. Gipsverband)
bzw. Bettldgerigkeit, eine Kompression von Gefifden in
der Spatschwangerschaft und eine chronische Herzinsuf-
fizienz (S.220) mit peripherem Blutriickstau.

3. veranderte Zusammensetzung bzw. erhéhte Gerinnungs-
neigung des Blutes (Hyperkoagulabilitdt): Zu den Ursa-
chen zdhlen u.a. eine ,Eindickung“ des Blutes bei Dehy-
dratation (S.525) oder Polyglobulie (S.626), Tumorer-
krankungen (Ausschiittung gerinnungsaktivierender Sub-
stanzen), hohe Ostrogenspiegel (in Schwangerschaft und
Wochenbett, durch éstrogenhaltige Kontrazeptiva), ange-
borene oder erworbene Thrombophilien (S.642) und
Rauchen.

Abb. 15.25 Virchow-Trias.
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Die Virchow-Trias fasst die wichtigsten Faktoren fir die Entste-
hung von Thrombosen zusammen: verminderte Strémungs-
geschwindigkeit des Blutes, Schddigung der GefdRinnenwand
und erhdhte Viskositdt des Blutes mit gesteigerter Gerinnungs-
neigung.

Dariiber hinaus ist das Thromboserisiko bei Adipositas, dlte-
ren Menschen, nach gréBeren Operationen (v.a. im Bereich
der Hiifte), nach einer Giberstandenen Thrombose und bei
positiver Familienanamnese fiir Thrombosen erhoht.

ACHTUNG

Eine unglinstige Kombination besteht z.B. bei einer Frau, die hor-
monelle Kontrazeptiva einnimmt, raucht und wdéhrend eines Lang-
streckenfluges zu wenig trinkt und selten aufsteht.

Folgen der Thrombose + Thrombosen bzw. Thromben kdnnen
das betroffene GefdR verschlieRen oder/und als Embolus ab-
geschwemmt werden und Gefd3e in anderen Korperregio-
nen verlegen (z.B. Abschwemmung eines Thrombus in den
tiefen Beinvenen — Lungenembolie).

.' Merke Ursachenabkldrung

Vor allem bei jungen Patienten mit Thrombosen ohne weitere Risi-
kofaktoren wird gezielt nach angeborenen oder erworbenen Throm-
bophilien gesucht. Bei dlteren Menschen ohne klare Risikofaktoren
muss v. a. ein bésartiger Tumor als Ausl6ser abgekldrt werden.

Thrombosen konnen sich in Venen, in Arterien und im Herz
entwickeln:

Venose Thrombosen sind v. a. die Folge einer zu langsamen

Blutstromung und einer Hyperkoagulabilitdt des Blutes:

- im Bereich der tiefen Beinvenen (am haufigsten, da dort
der Blutfluss wegen der Schwerkraft ohnehin verlang-
samt ist): tiefe Venenthrombose (S.279)

- in den Sinusvenen des Gehirns: Sinusvenenthrombose
(5.804)

- im Pfortaderstromgebiet mit Entwicklung eines Pfort-
aderhochdrucks (S.456): Thrombose der Pfortader, der
Milzvene, der Mesenterialvenen oder der Lebervenen
(Budd-Chiari-Syndrom)

- Mesenterialvenenthrombose (S.437)

Arterielle Thrombosen entwickeln sich am hdufigsten als

Folge von Endothelldsionen im Rahmen einer Atheroskle-

rose (S.266):

- koronare Herzkrankheit (S.214) bzw. akutes Koronar-
syndrom (S.217)

- periphere arterielle Verschlusskrankheit (S.269)

- akute periphere arterielle Verschliisse (S.272)

- Karotisstenose (S.274)

- Mesenterialinfarkt (S.437)

- Zentralarterienverschluss (S.883)

- ischdmischer Schlaganfall (S.798)

Thromben im Herz entwickeln sich v.a. bei Vorhofflim-

mern (S.227), nach einem Herzinfarkt und bei Endokardi-

tis (S.230). Sie 16sen sich hdufig als Emboli ab und verursa-
chen im Anschluss oft GefdRBverschliisse im Gehirn, in der

Netzhaut oder im Darm.

Definition Thrombophilie
Thrombophilien sind angeborene oder erworbene Zustdnde mit er-
héhter Thromboseneigung.

Alle hier genannten Erkrankungen erh6hen das Thrombose-
risiko deutlich. Sie werden autosomal dominant vererbt und
betreffen jeweils zwischen<1 und 5% der Bevolkerung. Bei
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bekannter Mutation sollten Risikofaktoren (z.B. 6strogen-
haltige Kontrazeptiva, Rauchen) gemieden und in unver-
meidbaren Risikosituationen (z.B. Schwangerschaft, Wo-
chenbett, nach Operationen) MaBnahmen zur Thrombose-
prophylaxe (S.643) ergriffen werden.
APC-Resistenz (Faktor-V-Leiden-Mutation): Der Faktor V
ist so verandert, dass er durch das gerinnungshemmende
Protein C nicht gehemmt wird.
Prothrombinmutation, Faktor-VIlI-Erhohung: Die Spiegel
der Gerinnungsfaktoren II bzw. VIII im Blut sind zu hoch.
Antithrombin-, Protein-C und Protein-S-Mangel: Die Blut-
spiegel der gerinnungshemmenden Proteine Antithrom-
bin, C oder S sind zu gering.

Mangel an gerinnungshemmenden Proteinen - Ein Antithrom-
bin-, Protein-C- und Protein-S-Mangel kann z.B. die Folge
einer Leberzirrhose oder einer Verbrauchskoagulopathie
sein.

Antiphospholipid-Antikérper-Syndrom - Diese =~ Autoimmun-
erkrankung betrifft v. a. Frauen. Gebildet werden verschiede-
ne Autoantikoérper (z.B. Lupus-Antikoagulans) gegen Phos-
pholipide, die wahrscheinlich u. a. die Funktion gerinnungs-
hemmender Proteine stéren. In etwa 50% der Fille ist keine
Ursache erkennbar, bei den {ibrigen Betroffenen besteht eine
auslosende Grunderkrankung, am hdufigsten ein systemi-
scher Lupus erythematodes (S.755). Die Erkrankung fiihrt
zum einen oft zu Schwangerschaftskomplikationen (u.a.
wiederholte Spontanaborte, Praeklampsie), zum anderen er-
hoht sie das Risiko fiir arterielle und vendse Thrombosen in
fast jedem Organ. Wurde die Erkrankung diagnostiziert, ist
in der Regel eine dauerhafte Antikoagulation mit Cumarinen
(5.655) notwendig bzw. bei aktuellem Kinderwunsch mit
einem niedermolekularen Heparin und ASS.

., Merke Antiphospholipid-Antikorper-Syndrom

Die Erkrankung ist eine wichtige Ursache fiir wiederholte Fehl-
geburten, aber auch fiir Herzinfarkte, Schlaganfdlle und Lungen-
embolien bei jungen Frauen.

Gerinnungsstorungen

Bedeutung - Tiefe Venenthrombosen bzw. in der Folge Lun-
genembolien sind sehr wichtige postoperative Komplikatio-
nen bzw. Todesursachen sowie auch entscheidend fiir miit-
terliche Todesfille in der Schwangerschaft und im Wochen-
bett. Bei den meisten todlich verlaufenden Lungenembolien
gibt es keine Warnhinweise: Die Prophylaxe von Thrombo-
sen hat daher eine enorme Bedeutung.

Beurteilung des individuellen Thromboserisikos ¢ Sie ist wich-
tig, um eine patientengerechte und effektive Thrombosepro-
phylaxe durchzufiihren (» Tab. 15.3). Das individuelle Ge-
samtrisiko setzt sich zusammen aus expositionellen (ein-
griffsbedingten) Faktoren (Art und Dauer einer OP, Trauma)
sowie dispositionellen (patienteneigenen) Risikofaktoren,
z.B. Thrombophilie, bosartige Erkrankung, frithere vendse
Thrombose, Alter>60 Jahren, Adipositas oder Herzinsuffi-
zienz.

BasismaBnahmen - Die folgenden einfachen und sehr wirk-
samen MaRnahmen sollten moglichst routinemdRig bei je-
dem Patienten angewendet werden: Friihmobilisation, Be-
wegungsiibungen und addquate Fliissigkeitszufuhr.

Physikalische MaBnahmen - Medizinische Thrombosepro-
phylaxestriimpfe (MTPS) sind oberschenkellange Striimpfe
mit von distal nach proximal abnehmendem Anpressdruck
(» Abb. 15.27). Sie beschleunigen den Blutfluss in den Bein-
venen.

Medikamentose Thromboseprophylaxe < In Frage kommen
Heparine (S.654), direkte Thrombininhibitoren (S.655) und
Faktor-Xa-Hemmstoffe (S.655).

Tab. 15.3 Situationen mit Thrombosegefahr und prophylaktische Ma8nahmen.

Risiko Situationen mit Thrombosegefahr

kleine OPs

kleine Verletzungen

Erkrankung ohne Bettlagerigkeit
ZVK oder Port

gering*

prophylaktische MaBnahmen

nur BasismaBnahmen: Friihmobilisation, Bewegungsiibungen
(» Abb. 15.26), Anleitung zu Eigeniibungen, ggf. physikalische
MaRnahmen (z. B. medizinische Thromboseprophylaxe-
strimpfe, » Abb. 15.27)

mittel* ldngere OPs BasismalRnahmen + medikamentése Thromboseprophylaxe,
gelenkiibergreifende Ruhigstellung eines Beins maoglichst bereits vor Eintreten der Risikosituation (z. B. recht-
arthroskopische OPs am Bein zeitig vor der OP), Weiterfiihrung so lange, wie die Risikosi-
akute Herzinsuffizienz tuation besteht
akut dekompensierte COPD ohne Beatmung
Erkrankung mit Bettlagerigkeit
stationar behandeltes Malignom

hoch groRere abdominale, Thorax-, Becken- oder Gelenk-OPs ~ BasismaRnahmen + medikamentése Thromboseprophylaxe

Polytrauma
Schlaganfall mit Beinldhmung

akut dekompensierte, schwere COPD mit Beatmung

Sepsis
Patienten auf Intensivstation

(s.0.)

* Sofern kein zusdtzliches patientenbezogenes Risiko besteht (s. 0.), sonst Einstufung in eine héhere Risikogruppe.
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Blitzlicht Pflege Thromboseprophylaxe
Die Thromboseprophylaxe ist sehr wichtig! Fiir Patienten mit gerin- O WISSEN TO GO
gem Thromboserisiko reichen BasismaRBnahmen (Friihmobilisie-
rung, Bewegungsiibungen, ausreichende Fliissigkeitszufuhr), ggf.
zusdtzlich medizinische Thromboseprophylaxestriimpfe. Bei Erhhte Thromboseneigung

mittlerem und hohem Thromboserisiko werden zudem Antikoagu-

N * Risikofaktoren fiir Thrombosen: Alter, Adipositas, Zu-
lanzien eingesetzt.

stand nach Thrombose
- Virchow-Trias:
- Verdnderungen der GefdRwand, z. B. Atherosklerose,
Vaskulitiden, Verletzungen
- verlangsamter Blutstrom: chronisch-vendse Insuffi-
zienz, Immobilitdt, Kompression von Gefaen, chro-
C ) ( > ( > C ) nische Herzinsuffizienz
- erhéhte Gerinnungsneigung des Blutes: Dehydratati-
on, Polyglobulie, Tumorerkrankungen, Schwanger-
1 schaft, Wochenbett, dstrogenhaltige Kontrazeptiva,
Thrombophilien, Rauchen
* Lokalisationen von Thrombosen:
/“ k\ - vendse Thrombosen v.a. durch Hyperkoagulabilitat
/ Q und verlangsamten Blutstrom: am haufigsten tiefe Ve-
/' nenthrombose, Sinusvenenthrombose, Thrombosen
im Pfortaderstromgebiet
- arterielle Thrombosen meist als Folge einer Athero-
sklerose, z.B. Herzinfarkt, pAVK, KHK, Karotisstenose,
ischamischer Schlaganfall
- Thromben im Herz v.a. bei Vorhofflimmern, nach
2 3 Herzinfarkt und bei Endokarditis
» wichtige Thrombophilien:
- genetisch bedingt: APC-Resistenz (Faktor-V-Leiden-
N\ —* Mutation), Prothrombinmutation, Faktor-VII-Erho-
( hung, Antithrombin-, Protein-C und Protein-S-Mangel
- erworbene Thrombophilien: Mangel an gerinnungs-
hemmenden Proteinen, Antiphospholipid-Antikérper-
Syndrom
» Thromboseprophylaxe: entscheidend fiir die Vermei-
dung von tiefen Venenthrombosen und Lungenembo-
4 lien; Beurteilung des individuellen Thromboserisikos; Ba-
sismalBnahmen (Friihmobilisation, Bewegungsiibungen,
addquate Flussigkeitszufuhr), medizinische Thrombose-
prophylaxestriimpfe, medikament6se Thrombosepro-
phylaxe

Abb. 15.26 Bewegungsiibungen.

N

Die Patienten sollten mehrfach téglich ihre FiiRe kreisen (1) bzw.
abwechselnd nach oben ziehen (2), die Zehen spreizen (3) bzw.

krallen und entspannen (4). Nach: Schewior-Popp S, Sitzmann F, Ullrich L,
Hrsg. Thiemes Pflege. 15. Auflage. Stuttgart: Thieme; 2020

Abb. 15.27 Medizinische Thromboseprophylaxestriimpfe (MTS).

a Ermitteln der korrekten StrumpfgroRe.
b Anziehen des Strumpfes. Alternativ gibt es auch eigene Anziehhilfen.
c Kontrolle des Strumpfsitzes. Der Strumpf darf keine Falten werfen und nicht einschneiden, die Ferse muss sitzen und das obere

Gummiband unterhalb der Leistenbeuge abschlieBen.
Aus: Schewior-Popp S, Sitzmann F, Ullrich L, Hrsg. Thiemes Pflege. 15. Auflage. Stuttgart: Thieme; 2020
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Definition Immundefekte
Die Immunabwehr ist eingeschrdnkt, das Risiko fiir Infektionen und
z.T. auch fir bésartige Tumoren ist erh6ht.

Angeborene Immundefekte - Primdre Immundefektsyndrome

sind insgesamt selten und manifestieren sich bereits in der

Kindheit.
IgA-Mangel: Die Ursache dieses haufigsten angeborenen
Immundefekts ist unbekannt. Betroffene haben einen un-
physiologisch niedrigen IgA-Spiegel im Blut. Das Risiko fiir
Atemwegsinfektionen und chronische Durchfille ist er-
hoht, die Lebensqualitit im Allgemeinen aber nicht beein-
trachtigt. Gehduft bestehen eine Zbliakie (S.425) oder
chronisch-entziindliche Darmerkrankungen. Spezifische
therapeutische MalRnahmen sind nicht erforderlich, die
Prognose ist giinstig.
weitere angeborene Immundefekte: Es gibt eine Vielzahl
v.a. genetisch bedingter Stérungen (z.B. septische Granu-
lomatose), die jeweils selten bis sehr selten sind. Das Prob-
lem sind Entwicklungs- oder Reifungsstérungen der leu-
kopoetischen Stammzellen im Knochenmark. Unterschie-
den werden B- und T-Zell- und kombinierte Defekte sowie
Defekte der Phagozyten und des Komplementsystems.
Viele der Kinder entwickeln friihzeitig schwere Infektio-
nen und haben eine deutlich verkiirzte Lebenserwartung.

., Merke Angeborene Inmundefekte

An einen angeborenen Immundefekt ist bei Kindern zu denken, die
an schweren Infektionen oder ungewéhnlichen Erregern erkran-
ken. Auch Komplikationen nach Lebendimpfungen oder hdufige
schwere Infektionen in der Familie kénnen auf einen vererbten Im-
mundefekt hinweisen.

Erworbene Immundefekte - Die weltweit hdufigsten Ursa-
chen sind Unter- und Mangelerndhrung sowie HIV-Infektio-
nen (S.647). Folgende weitere Ursachen sind relevant:
andere Infektionen: z. B. CMV, Masern, Tuberkulose, Lepra
Anorexia nervosa (S.1149)
Leukdmien, Lymphome und andere Tumorerkrankungen
Diabetes mellitus (S.569)
drztliche MaBnahmen: Chemotherapie, Bestrahlung, im-
munsuppressive Therapien (S.113)
Cushing-Syndrom (S.560)
chronische Niereninsuffizienz
(S.453)
starke psychische Belastungen
hohes Alter
Alkoholabhdngigkeit (S.1160)
Agranulozytose (S.646), z. B. durch Medikamente wie Me-
tamizol

(5.506), Leberzirrhose

Symptomatik - Betroffene entwickeln hdufiger Infektionen,
oft auch durch opportunistische Erreger (S.122), die fiir im-
munkompetente Menschen unproblematisch sind. Infektio-
nen verlaufen hdufiger schwerwiegend. Zudem ist haufig
das Risiko fiir bésartige Tumoren erhdht. Welche Erreger be-
sonders gefdhrlich sind, hdngt von der Art des Immun-
defekts ab:

Bei B-Zell-Defekten bzw. Antikorpermangelsyndromen

(z.B. IgA-Mangel, Untererndhrung) steigt v.a. das Risiko

Erkrankungen des Immunsystems

Abb. 15.28 Ursachen einer Neutropenie.
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Die Ursache ist eine gestérte Produktion der Granulozyten im
Knochenmark oder ein erhohter Verbrauch in der Peripherie.

fiir bakterielle Infektionen, z.B. wiederkehrende Atem-
wegsinfektionen durch Streptokokken oder eine sympto-
matische Tuberkulose (S.354).

Bei Stérungen der T-Lymphozyten ist das Risiko fiir bds-
artige Tumoren sowie fiir Infektionen durch Pilze, Protozo-
en und Viren erhoht, z. B. schwere Infektionen mit Candida
albicans  (S.956), Pneumocystis-jirovecii-Pneumonie
(S.349), CMV-Infektionen (S.1221) und ein Herpes zoster
(5.1217).

Storungen der Phagozytosefunktion oder ein Fehlen der
Granulozyten bei Agranulozytose fiihrt v. a. zu Infektionen
durch Bakterien und Pilze, z.B. Abszesse, Pneumonie, En-
dokarditis und Hautnekrosen.

Infektionsprophylaxe bei Inmundefekt
Wichtig ist das Einhalten hygienischer MaRnahmen, zum
Teil ist eine Umkehrisolierung zum Schutz des Patienten
indiziert.
Je nach Schwere des Immundefekts kann eine antibioti-
sche Prophylaxe indiziert sein. Bei bestehenden Infektio-
nen muss ziigig eine kalkulierte bzw. gezielte Antibioti-
katherapie eingeleitet werden.
Impfungen: Je nach Immundefekt werden einige Impfun-
gen spezifisch empfohlen. Bei schweren Immundefekten
sind Lebendimpfstoffe (S.144) kontraindiziert.
Bei Patienten mit Neutropenie als Folge einer Chemothe-
rapie konnen Wachstumsfaktoren (S.656) gegeben wer-
den, um die Neubildung der Leukozyten anzuregen.
Bei einigen Antikdrpermangelsyndromen werden Immun-
globuline substituiert.

Immundefekte: Allgemeines

Definition: Die Immunabwehr ist eingeschrankt, das Ri-
siko fiir Infektionen und z. T. auch fiir bosartige Tumoren
ist erhoht.

angeborene Immundefekte: am haufigsten IgA-Mangel
(milder Verlauf), schwere Formen selten und meistens
genetisch bedingt
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