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Erythrozyten im UbermaR: Formen, Diagnostik und Therapie der POLYGLOBULIE.

# Fabian Hain, Ann-Christin Hain

Autoren-PDF fiir private Zwecke des Autors

* .

Abb. 1 Von einer absoluten Polyglobulie spricht
man, wenn als Krankheitsursache eine vermehrte
Erythrozytenproduktion vorliegt. Symbolbild.
Foto: © Adobe Stock/vetre
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Der Verdacht griindet meist auf einer Erh6hung von Himatokrit
oder Himoglobin: Die Polyglobulie bezeichnet eine Vermehrung
der Erythrozytenzahl im Blut und wird daher auch Erythrozytose
genannt. Fiir die Diagnose sprechen Hamatokritwerte iiber 50%
bei Mdnnern und tiber 45 % bei Frauen, ebenso eine Himoglobin-
konzentration iiber 17 g/dl beziehungsweise 15g/dl.

Kopfschmerzen, Schwindel oder Tinnitus
,ohne Grund*“?

Meistens wird eine Polyglobulie im Rahmen einer Routineblut-
untersuchung festgestellt, lange bevor Beschwerden in Erschei-
nung treten. Auch bei Symptomen wie Angina pectoris, chroni-
schen Kopfschmerzen, Schwindel, Tinnitus oder Sehstérungen
sollte an eine Hyperviskositdtsproblematik gedacht werden. Im
Zweifelsfall erfolgt — nach Ausschluss eines Notfalls - eine ent-
sprechende Labordiagnostik.

Formen: Relative oder absolute, primdre
oder sekunddre Polyglobulie?

Unterschieden wird eine relative von einer absoluten Polyglobu-
lie. Die relative oder Pseudopolyglobulie bezeichnet eine Erho-
hung der Blutdicke durch Fliissigkeitsverlust zum Beispiel im Zuge
von Diarrhoen, Erbrechen oder zu starker Entwdsserung. Auch
eine verminderte Trinkmenge kann zu einer Pseudopolyglobulie
fiihren (anamnestisch und fremdanamnestisch erfragen!).

Die absolute Polyglobulie wird durch eine vermehrte Erythro-
zytenproduktion ausgeldst und in eine primdre und sekunddre
Form unterteilt. Erstere beruht auf einer vom Knochenmark aus-
gehenden, gesteigerten Produktion von Erythrozyten. Am hdu-
figsten tritt in diesem Rahmen die Polycythaemia vera auf.

Diverse Ursachen von Sauerstoffmangel
bis Nierenerkrankung

Die sekunddre Polyglobulie entsteht als Reaktion des Knochen-
marks auf eine hormonelle Aktivierung. Diese ist am hdufigsten
durch Sauerstoffmangel bedingt - man spricht dann auch von re-
aktiver Polyglobulie -, zum Beispiel infolge von Lungenerkran-
kungen (COPD, Asthma Bronchiale etc.), Hohenaufenthalten, an-
geborenen Herzerkrankungen oder Rauchen. Diese fiihren zu ei-
ner gesteigerten Erythropoetinausschiittung in der Niere. Dies gilt
auch fiir eine Nierenarterienstenose mit isoliertem Sauerstoff-
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TABELLE 1
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Laborwerte bei verschiedenen Formen der Polyglobulie

o .| sekundare .
Parameter primdre Polyglobulie Polyglobulie Pseudopolyglobulie
Hamatokrit 1 T i)
Thrombozyten 1 0 0/l
Leukozyten (vor allem Granulo- | 1 0 0/!
zyten)
Erythropoetin 0/l T 0
Sauerstoffpartialdruck (pO,) 0 0/ 0
JAK-2-Mutation + — —

mangel in der Niere. Zu den weiteren hdufigen Ursachen sekun-

ddrer Polyglobulien zdhlen:

= Nierenerkrankungen, die zu einer erh6hten Erythropoetin-
ausschiittung fithren (zum Beispiel Zysten, Tumoren, memb-
randse Glomerulonephritis, Nierentransplantation)

= Tumoren, die eigenstandig ektop (auRerhalb der Niere)
Erythropoetin freisetzen sowie ein mit Tumoren einherge-
hendes paraneoplastisches Syndrom

= direkte Erythropoetinsubstitution zum Beispiel durch Doping
(,EPO*) oder therapeutisch bei Leukdmien oder Niereninsuf-
fizienz

= Gabe von Blutkonserven zum Beispiel bei Blutdoping

= erhohte Testosteron- oder Kortisolausschiittung

Somit sind diverse Ursachen, Krankheitsbilder und Organsysteme

bei der Abkldrung einer Polyglobulie zu berticksichtigen.

Diagnostik: Himatokrit, Thrombozyten
und Erythropoetin im Fokus

Die Differenzialdiagnostik besteht zundchst einmal in der Erhe-
bung weiterer Laborbefunde. Dazu gehoren ein kleines Blutbild,
die Erythropoetinkonzentration, der Sauerstoffpartialdruck, eine
JAK-2-Mutationsanalyse sowie eventuell eine Himoglobin-
Elektrophorese. Eine weitere diagnostische Option stellt die nuk-
learmedizinische Bestimmung der Erythrozytenmasse dar. Diese
wird allerdings in der Praxis kaum noch angewendet.

Wenn der Laborbefund auf eine primére Polyglobulie hindeu-
tet (siehe Tabelle), folgt im Anschluss eine Abdomensonografie
(Splenomegalie) sowie eine Knochenmarkbiopsie (Zeichen erhéh-
ter Erythropoese, Granulopoese und Megakaryopoese).

Diagnose Polycythaemia vera: Himatokrit,
Knochenmark und Gendefekt wegweisend

Fiir die Diagnose einer Polycythaemia vera als hdufigster primdrer
Form gelten laut WHO die drei Hauptkriterien:
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1. Erh6éhung des Himatokrits auf tiber 49 % bei Mdnnern oder
iiber 48 % bei Frauen
2. Vermehrung aller drei Zelllinien im Knochenmark, also

Steigerung der Erythropoese, der Granulopoese ( Leukozy-

ten T ) und der Megakaryopoese (Thrombozyten 1)

3. JAK-2-Mutation (bekannte Punktmutation, die bei vielen
myeloproliferativen Erkrankungen auftritt)

4, Als Nebenkriterum gilt ein erniedrigter Erythropoetinspiegel.

Zur Diagnosestellung miissen entweder alle drei Hauptkriterien

oder die ersten beiden Hauptkriterien und das Nebenkriterium

erfiillt sein.

Klinisch zeigt sich bei Patienten mit einer Polycythaemia vera
hdufig ein durch Wasserkontakt hervorgerufener Juckreiz (aqua-
gener Pruritus). Auch Hyperviskosititssymptome wie Kopf-
schmerzen oder Schwindel sowie arterielle und/oder vendse
Thrombosen sind moglich.

Merke: Aufgrund der Fiille unterschiedlicher Diagnosewege
sollten Sie bereits bei der Verdachtsdiagnose einer Polyglobu-
lie beizeiten die Uberweisung an einen Hiéimatoonkologen
erwdgen und mit dem Patienten besprechen.

Therapie: Aderlass nach drztlichen Leitlinien

Fiir eine primdre Polyglobulie sehen auch die drztlichen AMWEF-
Leitlinien regelmaRige Aderldsse von 300-500ml 1- bis 2-mal pro
Woche vor sowie niedrig dosiert ASS (Cave: einzelne Polycyth-
aemia-vera-Patienten haben ein erhéhtes Blutungsrisiko, daher
ist auf Blutungskomplikationen zu achten). Eine medikamenttose
Therapie mit Zytostatika findet nur in seltenen Féllen statt, wenn
durch eine Aderlasstherapie keine ausreichende Reduktion des
Hadmatokrits zu erreichen ist oder es trotz ASS-Gabe zu Thrombo-
sen kommt.

Bei der sekunddren Polyglobulie steht die Therapie der Grund-
erkrankung im Vordergrund. Ist dies nicht zeitnah oder im erfor-
derlichen Umfang moglich, ist auch hier eine Aderlasstherapie zur
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Abb. 2 Algorithmus zum diagnostischen Vorgehen bei Polyglobulie. Der abgebildete Algorithmus stellt mégliche Schritte der Diagnosestellung dar.
Ausgehend von einer Erythrozytose wird zundchst anamnestisch nach Hinweisen auf eine reaktive Ursache gesucht. Wenn diese verneint wird, folgen
eine Genmutationsanalyse und je nach Ergebnis die weiteren Stufen des Ereignisbaums. Abkiirzungen: PV: Polycythaemia vera, MPN: Myeloproliferati-

ve Neoplasien, EPO: Erythropoetin.

Senkung des Hamatokrits indiziert. Im Fall einer Pseudopoly-
globulie erfolgt lediglich ein Fliissigkeitsausgleich durch Steige-
rung der Trinkmenge oder Infusion.

Merke: Wenn es unter der Aderlasstherapie zu einem
symptomatischen Eisenmangel kommt (MCH, MCV vermin-
dert) kann eine vorsichtige Eisensubstitution notig sein.

Cave: Sauerstoffmangel als Kontraindikation
fiir Aderlass

Kontraindiziert ist die Aderlasstherapie bei einer reaktiven Poly-
globulie, also immer dann, wenn ein Sauerstoffmangel vorliegt.
Initial kime es zwar dabei durch die Verminderung der Hypervis-
kositdt zu einer Verbesserung der Symptome. Durch die daraus
folgende Reduktion der Erythrozyten stiinden allerdings auch we-
niger Sauerstofftrager zur Verfiigung. Die Sauerstoffversorgung
wiirde sich damit weiter verschlechtern. Daher sollten alle Bemii-
hungen auf die Beseitigung der Ursache gerichtet sein. Dies kann
zum Beispiel bei angeborener Herzerkrankung den operativen
Verschluss eines Septumdefekts bedeuten, das Meiden von Trig-
gerfaktoren bei Asthma bronchiale oder die Beendigung des
Tabakkonsums bei COPD. Auch Hohenaufenthalte sollten bei Sau-
erstoffmangel vermieden werden.

Feinere Diagnostik und Verlaufskontrolle
mit dem Doppel-Hdmatokrit

In der konventionellen Diagnostik wird ausschlieBlich der venése
Hdmatokrit zur Diagnosestellung herangezogen. Weitgehend un-
bekannt hingegen ist, dass sich arterieller (kapillar gemessen) und

vendser Hdmatokrit zum Teil deutlich unterscheiden kénnen: Im
Regelfall liegt der vendse Wert um etwa 0,1-1,1% hoher als der
arterielle. Im von Dr. Peter Hain (Fabian Hains Onkel und Begriin-
der der ganzheitlichen Kardiologie) entwickelten sogenannten
Doppel-Hdamatokrit wird diese Differenz als V-K-Wert bestimmt.
Eine so genaue Messung auch kleinerer Differenzen im Hamato-
krit ldsst sich nur mithilfe der Goldstandard-Methode der
Kapillarzentrifugation mit manuellem Ablesen vornehmen. Fiir
die Auswertung benotigt man eine Kapillarzentrifuge und ein Li-
neal. Genauer beschrieben werden die Methode und Abrech-
nungsmoglichkeiten im Artikel aus der DHZ 01/2019 ,Herz nachts
unter Druck*. Eine Sechsfachbestimmung und anschlieBende Mit-
telwertbildung erh6ht die Genauigkeit zusdtzlich. Ein speziell ent-
wickeltes Excelprogramm erlaubt eine einfache und bediener-
freundliche Auswertung der Daten. AuBerdem wird hierdurch die
differenzierte Betrachtung von Verdnderungen im Vergleich zu
Voruntersuchungen méglich.

Die geringfiigig hohere vendse Blutdicke liegt vermutlich dar-
in begriindet, dass Fliissigkeit in der Peripherie in das Interstitium
(Zellzwischenraum) abgepresst wird. Der Riicktransport erfolgt
daraufhin unter Umgehung der Venen {iber die Lymphe.

Merke: Eine Polyglobulie ist immer durch eine Erhohung des
Hdmatokrits im arteriellen und vendsen Blut charakterisiert.

Isolierte Erhohung des venésen Hidmatokrits
als Fehlerquelle

Zu einer isolierten Erh6hung des vendsen Himatokrits und damit
oftmals zu der Fehldiagnose einer Polyglobulie kann es bei erh6h-
ter vegetativer Anspannung kommen: Durch eine gesteigerte
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Herzfrequenz und/oder -kontraktion steigert sich auch das Herz-
zeitvolumen und damit die Nierendurchblutung. Weiterhin wird
in der Peripherie durch die stirkere Durchblutung mehr Fliissig-
keit abgepresst, die {iber das Lymphsystem - also zundchst auf3er-
halb der Venen - transportiert wird. Dies hat eine zunédchst auf
den vendsen Schenkel begrenzte Konzentration des Blutes zur
Folge - und damit eine Erh6hung des Himatokrits. Die genannten
Mechanismen sind allerdings lediglich zwei von vielen Faktoren,
die eine vendse Konzentrierung erzeugen konnen. Einige davon
sind noch nicht genau bekannt. Zu erkennen ist die isolierte veno-
se Erhohung durch eine zeitgleiche Bestimmung des kapillaren
(arteriellen) Himatokrits. Bei stark angespannten Patienten mes-
sen wir teilweise Unterschiede von 5% und mehr [2].

Eine isolierte Verminderung des vendsen Himatokrits weist
hingegen auf eine Herzinsuffizienz hin. Hierbei wird vermehrt
Fliissigkeit im vendsen Schenkel zuriickgehalten, um so eine bes-
sere Fiillung des Herzens und damit eine Kompensation der Leis-
tungsminderung zu erreichen. Bei einem V-K-Wert von - 2,1 oder
weniger besteht eine hohe Wahrscheinlichkeit fiir eine Herzinsuf-
fizienz [2].

Fazit: Polyglobulie nie isoliert betrachten

Oftmals ist eine Polyglobulie ein Zufallsbefund, der sich nicht
durch vorhergehende Beschwerden duRern muss. Dabei gilt es,
die Ursache(n) zu ermitteln und Schein- oder Pseudopolyglobuli-
en durch griindliche Anamnese und Doppel-Hamatokrit mit V-K-
Wert-Bestimmung auszuschlieRen. Die Ursachenforschung und
Behandlung der eventuell zugrunde liegenden Ursachen steht im
Vordergrund der therapeutischen Bemiihungen. Alle nicht reakti-
ven (durch Sauerstoffmangel bedingten), sekunddren und prima-
ren Polyglobulien lassen sich mit einer Aderlasstherapie natur-
heilkundlich begleiten.

Die Bestimmung des Erythropoetinspiegels im Blut ldsst die
Differenzierung zwischen sekunddrer, primarer und Pseudopoly-
globulie zu. Zu beachten ist, dass die Polycythaemia vera aufgrund
der Thrombosegefahr eine potenziell lebensbedrohliche Erkran-
kung darstellt und daher bei stark erhohten Himatokritwerten
dringend einer drztlichen Abklarung bedarf.

Allgemein sollte eine Polyglobulie niemals isoliert betrachtet
werden. So spielen in Bezug auf das Thromboserisiko weitere Fak-
toren wie Alter, genetische Pradisposition, Gerinnungsstérungen,
Venenerkrankungen, Herzklappendefekte oder auch Herzrhyth-
musstorungen eine wichtige Rolle. °

L1 Dieser Artikel ist online zu finden:
http://dx.doi.org/10.1055/a-1064-6982
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AUS DER PATIENTENAKTE

Fallbeispiele: Polyglobulie oder nicht?

Anhand der folgenden drei Fallbeispiele
ldsst sich gut veranschaulichen, wie Anam-
nese und Diagnostik ineinandergreifen, um
bei Verdacht auf eine Polyglobulie zu eruie-
ren, ob und in welcher Form die Erkrankung
vorliegt.

Pseudopolyglobulie durch Alkoholkonsum
Patient, 79, stellte sich eigentlich zu einer
naturheilkundlichen Begleittherapie einer
bekannten arteriellen Hypertonie und Herz-
rhythmusstérung vor. Anamnestisch berich-
tete er (iber einen schon ldnger bestehen-
den, gesteigerten Alkoholkonsum. Die Mes-
sung zeigte Himatokritwerte von (iber 50 %
(52,5 % arteriell, 53,1 % vends, siehe Ab-
schnitt Doppel-Hdmatokrit). Eine explizit
diuretische Medikation verneinte er.

Hoher Alkoholkonsum vermindert die ADH-
Sekretion (Antidiuretisches Hormon) und
steigert somit, ebenso wie eine zu starke
medikamentdse Entwdsserungstherapie,
die Diurese. Mit der Fliissigkeitsausschei-
dung erh6ht sich in beiden Fdllen auch der
arterielle und venése Hdmatokrit, meist mit
einer hohen Differenz zugunsten des vené-
sen Wertes (V-K-Wert + 3% und mehr).
Somit kommt es zu einer Pseudopolyglobu-
lie, die tatsdchlich auf Flissigkeitsmangel
und nicht auf einer Vermehrung der Eryth-
rozyten beruht.

Nach einer strikt befolgten Alkoholkarenz
zeigte sich innerhalb von vier Monaten eine
deutliche Besserung der Himatokritwerte

auf 46,2 % arteriell und 48,5 % vends. Wei-
tere zwei Monate spdter waren die Werte
auf arteriell 45,4 % und venés 45,2 % gefal-
len. Auch die Herzrhythmusstérungen und
die arterielle Hypertonie hatten sich durch
die Alkoholkarenz gebessert.

Die Umkehrung der Differenz beruhte auf
einer Herzleistungsschwdche durch einen
aktuell vorliegenden Infekt. Nach weiteren
vier Monaten ohne Alkoholkarenz kam es
zu einer erneuten Erh6hung des Himato-
krits auf arteriell 51,3 % und vends 51,6 %.

Sekunddre Polyglobulie durch dritte Niere
Bei einer Patientin, 65 Jahre, zeigten sich im
Rahmen einer Routineuntersuchung leicht
erhéhte Himatokritwerte von 46,9 % arteri-
ell und 47,4 % vends. Die Patientin berichte-
te (iber Ohrgerdusche und einen spiirbaren
Herzschlag. Die Abdomensonogrdfie zeigte
eine dritte Niere. Vermutlich kann diese
durch eine erhéhte Erythropoetinproduk-
tion eine leichte sekunddre Polyglobulie
auslésen. Durch eine kalkulierte Therapie
mit kleinen Aderldssen von 50-60ml alle
zwei Wochen sank der Himatokrit auf
Werte unter 45 %. Die Symptomatik verbes-
serte sich in diesem Zuge deutlich.

V-K-Wert entlarvt Stress hinter Schein-
Polyglobulie

Patientin, 71, stellte sich im Rahmen von
regelmdBigen Routinekontrollen in der Pra-
xis vor. Im Vorfeld waren bei ihr nie hohe
Hdmatokritdifferenzen aufgefallen. In der

Untersuchung zeigte sich jedoch ein vené-
ser Himatokrit von 49,0%, der fiir sich ste-
hend den Verdacht auf eine Polyglobulie
begriinden wiirde. Der Vergleich mit dem
arteriellen Himatokrit lieferte allerdings
einen (iberraschenden Befund: Dieser lag
bei 43,0%, also 6,0% (V-K-Wert) unter dem
vendsen Wert. Ein Messfehler war durch
Sechsfachbestimmung und manuelles Able-
sen der Werte ausgeschlossen.

Wie war dies zu erkldren? In der Folge von
starken rheumatischen Schmerzen war es
zu einer vegetativen Daueranspannung
gekommen, die (iber einer erhGhte Nieren-
aktivitét zu einer vortibergehenden venésen
Konzentrierung geftihrt hatte. Ein Anti-CCP-
Antikérpernachweis und positiver Rheu-
mafaktor erhdrteten den Verdacht auf eine
rheumatoide Arthritis. In der Folge rieten
wir zur Vorstellung bei einem Rheumatolo-
gen. Nach rheumatologischer Therapie mit
Riickgang der Schmerzen und damit auch
der Anspannung kam es im Verlauf von
zwei Wochen bereits zu einer Reduktion des
V-K-Wertes auf 4,9 %. Nach weiteren zwei
Wochen war die Differenz auf 2,7 % redu-
ziert. Der arterielle Himatokrit lag nun bei
41,1%, der venése Wert bei 43,7 %. Somit
bestand nur noch eine geringe Restanspan-
nung. Der Hdmatokrit lag nun im Normbe-
reich. Der anfdngliche Anschein einer Poly-
globulie hatte getduscht.

Mittlerweile betreibt Fabian Hain eine eigene Praxis, spezialisiert auf
die ganzheitliche Behandlung von Herzerkrankungen. Zudem hat er
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widhrleistet sie eine optimale medizini-





