GPOH-DBA-Register

UNIVERSITATS
Checkliste =) |NKUM FResURG mm

ZKJ ZENTRUM FUR KINDER-
UND JUGENDMEDIZIN

Jahrescheck fiir polytransfundierte Patienten mit einer Diamond-Blackfan-Andmie (DBA)

Hinweis: Einige der folgenden Untersuchungen sollten unter Transfusion in deutlich héherer Frequenz erfolgen,
bitte sprechen Sie hierfir mit Ihrem behandelnden Arzt.

0 Anamnese: Transfusionsreaktionen? Nebenwirkungen der Eisenentzugstherapie (Hor-
/Sehstérungen, Magen-Darm-Probleme, lokale Probleme bei subkutaner Therapie)

0 komplette korperliche Untersuchung

0 Uberpriifung des Transfusionsziels: Hb-Wert vor Transfusion >Ziel-Hb (in der Regel 9,5-10
g/dl)

o0 Uberpriifung des jahrlichen Transfusionsvolumens (Ziel <= 250 ml/kg KG/Jahr)
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Uberpriifung der Dosis der Eisenentzugstherapie: Ferritinwert steigend? Nebenwirkungen?
O Labor:
0 mikroskopisch differenziertes Blutbild mit Retikulozyten
0 alle Elektrolyte, Krea/Harnstoff, GPT/gGT/AP/Bilirubin/Cholinest/Eiweil, Ferritin,
Transferrinsattigung, Lipase, Gerinnung
0 Immunglobulin G, nur bei Infektanfalligkeit/Major-Infektionen:
Lymphozytenphadnotypisierung
0 Antikérpersuchtest (Transfusionsmedizin)
0 Urindiagnostik mit Urinstreifentest und Bestimmung von Na, Ca, Ph, Eiweil,
Albumin, Krea, Ratio Krea/EiweiB, Tub. Riickresorption Phosphat
0 Serologie fir Hepatitis B (HBsAg und anti-HBs quantitativ), Hepatitis C (anti-HCV), HIV (HIV-
Combotest p24/IgG)
0 Endokrinologische Untersuchungen:
0 Parathormon + Vitamin D
TSH/fT3/fT4
Cortisol basal
ab 10. Lebensjahr: Niichtern-Blutzucker + Insulin (R-HOMA Index)
ab 10. Lebensjahr: 24h-Sammelurin auf Cortisol
ab 10. Lebensjahr: oraler Glukosetoleranztest, LH/FSH + Testosteron bzw. Ostradiol,
Prolaktin
0 beiKleinwuchs/perzentilenschneid. Wachstum: IGF-1/IGFBP-3
0 EKG, Echokardiographie (Herzinsuffizienz? pulmonale Hypertonie?) alle 2 Jahre bis zum 10.
Lebensjahr, dann jahrlich
O ab 16. Lebensjahr: ggf. Langzeit-EKG, Kardio-MRT (bei ausgepragter Eisentiberladung)
Sonographie Abdomen (v.a. Uro-/Cholelithiasis, MilzgroRe)
Skelettaltersbestimmung jahrlich
ab 16. Lebensjahr: Knochendichtemessung (DEXA) alle 2 Jahre
augenarztliche Untersuchung (Fundus, Visus, Farbsehen, Spaltlampe)
Audiometrie (Hortest)
Organeisenmessung mittels MRT von Leber/Milz/Herz (T2*-Zeit)
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