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ANEMIA
ERYTHROCYTE INDICES
BLOOD SMEAR
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PﬁMacrocytic Normocytic Microcytic
‘ See Fig. 31-11 See Fig. 31-22 See Fig. 31-20

FIG.30.1. Initial step in the mor-
phologic classification of anemia.
MCV = mean corpuscular vol-
ume (in fL).
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Abb.2.7

Eisenmangel-Andmie: Mundwinkelrhagaden (Cheilosis) mit Fissuren und
Ulzerationen im Bereich der Mundwinkel. Der biochemische Mechanismus ist
unklar, diirfte jedoch in Analogie zu den Verdnderungen der Nagel, Schleimhdute
und des Pharynx_ stehen.
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Ursachen der basophilen Tiipfelung

Thalassamien (aund 3)

Erworbene sideroblastische Anamie und andere Myelodysplasien
Bleivergiftung

Schwere megaloblastische Anamie
Pyrimidin-5’-Nucleotidase-Mangel

Kongenitale dyserythropoetische Anamie
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Abb.2.38

Bleivergiftung: Bleisaum am Zahnfleisch eines jungen Mannes, der an
abdominellen Koliken litt. Die Vergiftung stammte von einer lingeren beruflichen
Exposition gegeniiber geschmolzenem Blei.

Abb.2.39

Bleivergiftung: Peripherer Blutausstrich mit basophiler Tiipfelung, wobei es sich
um Prdzipitate nicht abgebauter RNA handelt. Sie wird durch eine Hemmung der
Pyrimidin-5'-Nucleotidase durch Bleiverursacht. Dieses Enzym ist neben
anderen fiir den RNA-Abbau verantwortlich. Ahnliche Bilder treten auch bei
hereditirem Pyrimidin-5'-Nucleotidase-Mangel auf.
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Abb.2.44

Kongenitale erythropoetische Porphyrie: Peripherer
Blutausstrich (links) und Knochenmarkaspirat
(rechts) im ultravioletten Licht. Man erkennt die
Kernfluoreszenz der Erythroblasten, bedingt durch

grofie Mengen an Uroporphyrin 1. Freundlicherweise
von Dr. I. Magnus iiberlassen.
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Abb. 5.38

u-Thalassimie: Peripherer Blutausstrich bei homozygoter «°-Thalassiamie
(Hydrops fetalis) unmittelbar nach der Geburt mit starker Hypochromie,
Polychromasie und zahlreichen zirkulierenden Erythroblasten.
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Abb. 5.10

[-Thalassaemia major: Rontgenaufnahme der
Hdénde eines ungeniigend transfundierten
7-jdhrigen Kindes. Man erkennt eine Rarefizierung
der Kortikalis durch Erweiterung der Markrdume.

Abb. 5.11

B-Thalassaemia major: Gesamtansicht des Jungen
von Abb. 5.6 mit Hepatosplenomegalie und
Wachstumsretardierung. Das Kind war nicht
ausreichend transfundiert worden, nachdem sich die
Erkrankung im Alter von 4 Monaten durch eine
Andmie manifestiert hatte.

Abb. 5.12

[3-Thalassaemia major: Der 4-jéihrige,
unzureichend transfundierte Junge aus Zypern
weist eine ungewohnlich ausgepragte
Splenomegalie auf. Moglicherweise ist der Zustand
durch addquate Transfusionen partiell reversibel.
Eine Splenektomie ist gewdohnlich erforderlich,
sollte jedoch bis zu einem Alter von 6 Jahren
hinausgeschoben werden, um das Auftreten letaler
Infektionen postoperativ zu reduzieren.
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Abb. 5.8

B-Thalassaemia major: Durch die Ausweitung der Maxilla und Mandibula stehen
die Zihne auseinander (gleicher Fall wie Abb. 5.6).

Abb. 5.6
B-Thalassaemia major:
Typische Fazies eines 7-
jahrigen Jungen aus dem
mittleren Osten mit
prominenten
Oberkieferknochen und
Verbreiterung des
Nasensattels.

Auferdem besteht eine
ausgeprdgte Auftreibung der
frontalen und parietalen
Knochen sowie der Ossa
zygomatica, wodurch ein
mongoloides Aussehen
resultiert.
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Abb. 5.37

a-Thalassimie: Hydrops fetalis bei Deletion aller vier a-Globingene
(homozygote o°-Thalassiamie). Das Hamoglobin liegt hauptsdchlich als Hb Bart’s
(v4) vor. Der Zustand ist mit einem Leben jenseits des fetalen Stadiums nicht
vereinbar. Freundlicherweise von Prof. D. Todd iiberlassen.
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Ursachen der Thrombopenie

Thrombozytenbildungsstorung

Generalisierte Knochenmarkinsuffizienz:
Leukamie, Myelodysplasie, aplastische Andmie, Osteomyelofibrose, megaloblastische Anéimie, Urdmie, multiples
Myelom, Knochenmarkinfiltrate, z.B. Carcinom, Lymphom

Selektive megakaryozytare Hypoplasie:
Medikamente, Chemikalien, Virusinfektionen

Hereditare Thrombozytopenien:
May-Hegglin-, Wiskoti-Aldrich-, Bernard-Soulier-Syndrom u.a.

Thrombozyten-Verteilungsstorung
Splenomegalie

Gesteigerter Thrombozytenabbau
Immunologisch:
Alloantikdrper: neonatal, nach Transfusionen
Autoantikdrper: primar, sekundar (z.B. systemischer Lupus erythematodes, chronische
lymphatische Leukdmie, postinfektios, AIDS, nach Knochenmarktransplantation)
Medikamenteninduziert:
Immunologisch oder durch Plétichenaggregation
Disseminierte intravaskuldre Gerinnung:
Mikroangiopathische Prozesse: himolytisch-urdmisches Syndrom; thrombotisch-
thrombozytopenische Purpura, extrakorporale Zirkulation
Riesenhdmangiom (Kasabach-Merritt-Syndrom)

Verdiinnungsverlust
Massive Transfusionen von Blutkonserven

Abb. 13.22 Abb.13.23

Hdufige Ursachen der Thrombozytopenie. Thrombozytopenie: Hautpurpura am Abdomen bei

myelodysplastischem Syndrom. Neben einer Thrombozytopenie
bestehen haufig auch funktionelle Plittchendefekte.



Abb. 8.12

Akute myeloische Leukdmie: (Links) Ausgepragte Ecchymosen, petechiale
Blutungen und Hamatome iiber der Leiste und dem Oberschenkel; (rechts)
Nahaufnahme der petechialen Blutungen am Bein.
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Abb.13.26 Abb.13.27 Abb.13.28

Wiskott-Aldrich-Syndrom: Ekzem und Immunthrombozytopenie: Blutausstrich mit zwei Immunthrombozytopenie: Knochenmarkaspirat
Hautpurpura bei einem Kind. Freundlicherweise groflen Thrombozyten. mit megakaryozytdrer Hyperplasie.
von Dr. U. O’Callaghan iiberlassen.
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Abb. 13.29 Abb. 13.30
Chronische ITP: Ansprechen auf Prednisolon mit nachfolgendem Rezidiv und Immunthrombozytopenie: Histologisches Schnittpriparat der Milz mit
Besserung durch Splenektomie. ausgedehnten Ansammlungen von Lipid-speichernden Makrophagen durch

gesteigerten Abbau der Thrombozyten in der Milzpulpa.
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Normal Ph~, ber™ — 145kD TPK

Ph*, ber* — 210kD TPK
CML Ph~, ber* — 210kD TPK
Ph~, ber™ — 145kD TPK (atypische Falle; ? Myelodysplasie)

Ph* bor* — 210kD TPK (?Blastenschub der CML)
ALL Ph™*, ber™— 190kD TPK (?de novo-ALL)
Ph™, ber™ — 145kD TPK (de novo-ALL)

Abb.9.36

Auftreten des Philadelphia-Chromosoms, der ber (5,8kb)-Region und der c-abl
Tyrosinproteinkinase (TPK) bei CML und ALL. ber* = Rearrangement innerhalb
der 5,8kb ber-Region.

Die Ph™ -CML kann auch eine Translokation von c-abl auf
Chromosom 22, ein Rearrangement der bcr-Region und die
210kD-Kinase aufweisen. Félle ohne diese Anomalien gehoren
wahrscheinlich zu den Myelodysplasien.

Die Ph*-ALL kann mit ahnlichen molekularen Verinderungen
wie die typische Ph*-CML einhergehen; allerdings liegt die
Bruchstelle auf Chromosom 22 teilweise auBerhalb der ber-
Region, wobei dann als Produkt des translozierten c-abl-Gens ein
190kD-Protein gebildet wird, welches ebenfalls durch eine
erhohte Tyrosinproteinkinase-Aktivitét gekennzeichnet ist.

Klinisches Bild
Das klinische Bild umfaft als Folge des gesteigerten Zellumsatzes
Appetitlosigkeit, Schwiche, Gewichtsverlust und Nacht-



