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Anamnese

Wir befinden uns in der ,,Urgence® des
»Hopital de Chatuley“ in Léogane auf
Haiti, wo wir einen 6-wdchigen Einsatz
als Chirurg rsp. Orthopide fiir Médecins
Sans Frontiéres (MSF) Suisse leisten. Zu-
sammen mit einem einheimischen Chir-
urgen untersuchen wir einen 9-jahrigen
Jungen, der seit 3 Tagen an Bauchschmer-
zen leidet. Der Allgemeinzustand ist stark
reduziert, die Skleren gelb, die Konjunk-
tiven blutleer (B8 Abb. 1). Die Mutter be-
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|kterus, Anamie,
akutes Abdomen

richtet dem ,,National Docteur® in der
Landessprache Kreol, dass der Junge nicht
erbrochen habe und sie keine Dunkelfér-
bung des Urins bemerkt hétte. Den ,,putu®
(Stuhl) hétte sie nicht gesehen.

Diagnostik und Verlauf

Wir finden bei dem febrilen Patienten eine
4-Quadranten-Peritonitis mit starker Ak-
zentuierung im rechten Unterbauch und
sparlichen Darmgerduschen und denken
an eine Appendicitis acuta rsp. einen peri-

Abb. 1 € Augen des
9-jahrigen Jungen

mit deutlich gelben
Skleren und blutleeren
Konjunktiven

Acq: -
1se: 1/5
Im: 1/5

Lat/Pgs: -/ AP

typhlitischen Abszess, der in diesem Land,
wo die Patienten erst sehr spat das Spital
aufsuchen, haufig ist. Die Labordiagnos-
tik, die hier stark eingeschrinkt ist, zeigt
eine Andmie von 6,2 g/dl, eine Leukozy-
tose von 19.200/pl sowie einen gelblichen
Urin ohne vermehrtes Bilirubin oder Uro-
bilinogen. Weitere Labortests sind hier im
Notfall nicht moglich. Im radiologischen
»Abdomenstatus® fllt eine Transparenz-
minderung auf, ein Ileus besteht nicht
(8 Abb. 2).

Abb. 2 € Abdomenstatus



Abb. 4 A Infarkt am Unterpool der durch
das Omentum majus abgedeckten Milz mit
hamorrhagischem Randsaum

)) Diagnose: hamolytische
Anamie infolge Sichelzellerkran-
kung mit akuter Abdominalkrise

Nachdem die Anamnese verfeinert wur-
de, kénnen wir die hamolytische Andmie
auf eine Sichelzellerkrankung zuriickfiih-
ren, was spater mit einem Labortest best4-
tigt wird. Wie passt nun aber dieses hoch-
akute Abdomen mit der Sichelzellerkran-
kung zusammen, wie ist dieses zu erkla-
ren?

Abb. 3 «Fibringse
Peritonitis auf Sigma
elongatum

Nun kommen mir die Worte des Me-
dical Advisors von MSF Suisse in Genf in
den Sinn, der mich am Vortag meiner Ab-
reise nach Haiti in einem Briefing darauf
aufmerksam machte, dass es auf Haiti bei
Patienten mit einer Sichelzellkrise zu aku-
ten Abdominalschmerzen kommen kén-
ne, die man nicht operieren solle, dass
eine Differenzierung der Beschwerden
aber mangels eingeschrinkter diagnosti-
scher Moglichkeiten schwierig sei. Da wir
Europier mit diesem Krankheitsbild nicht
vertraut sind, fragen wir den ,,National
Docteur®, der schon mehrere Patienten
mit Bauchbeschwerden und Sichelzell-
anamie gesehen hat, um seine Meinung.
Auch fiir ihn ist die Bauchsymptomatik zu
akut und nicht mit einer Sichelzellkrise zu
erkliren, weshalb wir die Indikation zur
notfallméfligen Laparotomie bei Verdacht
auf einen perityphlitischen Abszess stel-
len. Intraoperativ finden wir etwas ver-
mehrte und triibe abdominale Fliissigkeit,
eine generalisierte und duflerst starke fib-
rindse Peritonitis (B Abb. 3), einen leicht
dilatierten Diinndarm ohne Hinweise auf
Ischdamien, eine vom Omentum majus
eingepackte Milz mit einem frischen In-
farkt am Unterpool (B8 Abb. 4) sowie eine
reizlose Appendix. Echec!

Das Krankheitsbild

Die Sichelzellandmie ist eine erbliche Ha-
moglobinopathie, bei welcher es durch
Mutation im Kodon 6 des 3-Globin-Gens

Wie lautet lhre Diagnose?

auf Chromosom 11 zu einem Austausch
der Aminosdure Glutamin durch Valin
kommt [4]. Sichelzell-Himoglobin poly-
merisiert bei Desoxygenierung reversi-
bel. Dadurch verlieren die Sichelzellen
die Verformbarkeit, die zur Passage in
den Kapillaren notwendig ist, was zu Epi-
soden von Vasookklusionen mit Gewebe-
ischdmie und schrittweise auftretenden
Organschadigungen sowie zur Himolyse
durch Zerstérung der abnormen Erythro-
zyten in der Milz fithrt. Pradisponierend
fir die Auslosung dieser sog. Sichelzellkri-
sen sind Infekte, Fieber, iiberméfiige kor-
perliche Anstrengung, Angstreaktionen,
Hitze und Hypoxie. Heterozygote Trager
haben meist geniigend HbA, um einer
Polymerisation im desoxygenierten Zu-
stand entgegen zu wirken. Sie haben eine
geringgradige Anamie, sind meist asymp-
tomatisch und resistenter gegeniiber dem
Malariaerreger, was die hohe Prévalenz
in der afrikanischen Bevolkerung erklart.
Das Auftreten der Sichelzellandmie in
Zentralamerika ist bedingt durch die Ver-
schleppung der Schwarzafrikaner, die u.a.
nach Haiti deportiert wurden.
Homozygote Formen leiden an einer
lebenslangen chronischen hamolytischen
Anémie, wiederkehrenden Schmerzkri-
sen, Infekten und an plétzlichen Zunah-
men der Andmie. Die Symptome sind
sehr heterogen, die einen bleiben bis ins
Erwachsenenalter asymptomatisch, ande-
re erleiden schon in der Kindheit mehre-
re Episoden von akuten Schmerzzustin-
den, die sich an allen Stellen des Korpers
entwickeln kénnen und Stunden bis Wo-
chen anhalten. Die GefifSobstruktionen
koénnen alle Organe betreffen: In der Milz
kann eine Obstruktion der Milzvenen zu
einer Milzsequestration mit schwerer aku-
ter Anamie, Kreislaufschock und Multi-
organversagen fithren. Wiederholte Mi-
kroembolien fithren zur Atrophie rsp.
funktionellen Asplenie (,, Autosplenekto-
mie®) mit entsprechend gehéuften Infek-
ten. Im Skelettbereich sind die Verschliis-
se hiufig Ausgangspunkt von Osteomyeli-
tiden, die oft durch Salmonellen ausgeldst
werden [5]. Neben Funktionseinschrin-
kungen in den Gelenken infolge asep-
tischer Knochennekrosen (meist Hiift-
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kopfnekrosen), Ulcus cruris und Choleli-
thiasis sowie dem Auftreten eines Priapis-
mus sind weitere Komplikationen wie Re-
tinopathie, Niereninsuffizienz, pulmonal-
arterielle Hypertension mit konsekutiver
Herzinsuffizienz zu nennen. Die mittlere
Lebenserwartung eines homozygoten Si-
chelzellpatienten betragt 45 Jahre.

Diskussion

Die Unterscheidung zwischen Abdomi-
nalschmerzen, die durch eine Sichelzell-
krise ausgelost werden und keiner Ope-
ration bediirfen und einem akuten Ab-
domen ist schwierig [2]. Die Sichelzell-
krise kann mit Hydratation, Analgesie,
Korrektur der Azidose und Hypoxie be-
handelt werden [1]. Wenn die abdomina-
len Symptome mit dieser Therapie nicht
verschwinden, muss eine andere Ursache
angenommen werden. Bei der Sichelzell-
erkrankung kommt es gehauft zu Chole-
zystitiden. Auch Milzinfarkte oder Darm-
ischdmien kénnen zu einem akuten Ab-
domen fiihren, letztere sind aber wohl
aufgrund des guten Kollateralkreislaufes
selten.

Unser Patient présentierte sich mit
einer Abdominalkrise und wies eine
4-Quadranten-Peritonitis auf, die im
rechten Unterbauch akzentuiert war und
sich klinisch nicht von einer akuten Ap-
pendizitis rsp. einem perityphlitischen
Abszess unterscheiden lief}. Mangels wei-
terer diagnostische Moglichkeiten be-
schlossen wir darauf die Laparotomie und
fanden eine massivste fibringse Peritoni-
tis sowie einen Milzinfarkt, wobei die Milz
wohl aufgrund fritherer Infarkte mit Netz-
gewebe umgeben war. Der Darm war et-
was dilatiert, aber ohne Zeichen einer
Ischdmie. Diese Befunde sind schwie-
rig zu interpretieren. Eine genaue Kli-
rung war leider nicht moglich, denn his-
tologische und bakterielle Untersuchun-
gen sind auf Haiti nicht méglich. In der
Literatur stieflen wir auf keine vergleich-
bare Beschreibung eines Abdomensitus
wihrend einer Sichelzellkrise, wie wir ihn
vorfanden. Dies wohl deshalb, weil dieses
Krankheitsbild bei uns unbekannt ist und
dort, wo es gehéuft auftritt, nicht dariiber
publiziert wird.

Die Schmerzsymptomatik kann nur
teilweise mit dem Milzinfarkt erklart wer-
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den. Wie kann aber die massive fibrinose
Peritonitis gedeutet werden? Eine mogli-
che Erklarung wire, dass es im Rahmen
der Sichelzellkrise zu Verschliissen der
Venolen im Mesenterium des Darmes
mit entsprechenden Schmerzen kam, die
einen paralytischen Ileus, aber keine Ischa-
mie ausldsten. Dieser Ileus fithrte dann
zur Fibrinausschwitzung. Eine andere Er-
klarung wire, dass es aufgrund einer fort-
schreitenden Autosplenektomie zu einer
Superinfektion des Darmes mit einer
Durchwanderungsperitonitis kam, die ih-
rerseits die Sichelzellkrise ausloste.

Bis zu unserer Abreise erholte sich der
Patient unter entsprechender Hydrierung
und Analgesie ordentlich.

Fazit fiir die Praxis

Die Bevdlkerungsdurchmischung bringt
es mit sich, dass zunehmend auch Afri-
kaner bei uns wohnen. Sollten Bauch-
schmerzen bei dieser Bevdlkerungs-
schicht auftreten, ist differenzialdiagnos-
tisch an eine Abdominalkrise bei Sichel-
zellandamie zu denken, um solchen Pa-
tienten eine iiberfliissige Operation zu
ersparen. Sollte es dennoch dazu kom-
men, waren bakterielle und histologi-
sche Untersuchungen zur Klarung der
Pathogenese hilfreich.
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