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Die «benigne»
Hamatologie

Hamatologische Erkrankungen, die nicht
als «Krebserkrankung» zu werten sind,
haben in den letzten Jahren sowohl aus
diagnostischer Sicht wie auch hinsichtlich
der therapeutischen Optionen an Bedeu-
tung gewonnen. Dazu gehdren hereditére
Erkrankungen des blutbildenden Systems
wie auch autoimmune Reaktionen gegen
die Blutbildung. Die autoimmunen Krank-
heitsbilder kbnnen dabei einen «Overlap»
zu den neoplastischen Blutstammzell-
erkrankungen bilden (aplastische Anédmie,
paroxysmale ndchtliche H&moglobinurie).
In der aktuellen Ausgabe der «pipette»
wird auf die Vielfalt der diagnostisch und
klinisch relevanten Aspekte im Kontext
der «benignen» hamatologischen Erkran-
kungen eingegangen. Dabei legen wir ein
besonderes Augenmerk auf die erythrozy-
téren Verdnderungen. Prof. Markus
Schmugge und sein Team aus dem Kin-
derspital ZUrich behandeln die hereditaren
Enzymdefekte, eine Gruppe von Erkran-
kungen, bei denen insbesondere in der Er-
wachsenenmedizin diagnostische und the-
rapeutische Unsicherheiten weitverbreitet
sind. Eine weitere Gruppe von angebore-
nen Verdnderungen der roten Blutzellreihe
sind die membranaren Stérungen, welche
die Verformbarkeit der Erythrozyten min-
dern (Spharozytosen) und auch den trans-
membrandren Kationenfluss beeintrachti-
gen (Stomatozytosen) kénnen. Dr. Beatrice
Drexler aus dem Universitatsspital Basel
berichtet Uber ihr Spezialgebiet, die paro-
xysmale néchtliche Hdmoglobinurie (PNH),
eine Erkrankung, die dazu fuhrt, dass Ery-
throzyten den Schutz vor dem eigenen
Komplementsystem verlieren und dadurch
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beschleunigt abgebaut werden.

FUr alle diese Krankheitsentitaten ist die
genugende Eisenreserve eine zentrale
Voraussetzung, um das Bild nicht zu
aggravieren. In einem zusétzlichen Artikel
wird auf die Definition des Eisenmangels
in der Labormedizin unter Bertcksichti-
gung verschiedener klinischer Aspekte
eingegangen.

Die Zusammenstellung dieser Beitrage soll
die zunehmende Relevanz der «benignen»
Héamatologie im Laboralltag unterstreichen
und in einen klinischen Kontext setzen.

In diesem Sinne wiinsche ich lhnen viel
Freude bei der LektUre der aktuellen
Ausgabel

PD Dr. med. Jeroen Goede

L’hématologie «bénigne»

Tant du point de vue diagnostique que du
point de vue des options thérapeutiques,
les connaissances sur les maladies héma-
tologiques ne faisant pas partie des can-
cers ont beaucoup évolué ces dernieres
années. C’est notamment le cas pour les
maladies héréditaires du systeme hémato-
poiétique et les réactions auto-immunes
contre I'hnématopoiese. Les tableaux
cliniques auto-immuns peuvent d’ailleurs
chevaucher ceux des maladies néopla-
siques des cellules souches hématopoié-
tiques (anémie aplasique, hémoglobinurie
paroxystique nocturne).

Ce numéro de «pipette» explore les nom-
breux aspects diagnostiques et cliniques
intéressants en lien avec les maladies
hématologiques bénignes, et plus particu-
lierement concernant les modifications
érythrocytaires. A I'hdpital pédiatrique de
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Zurich, le professeur Markus Schmugge et
son équipe prennent en charge les déficits
érythrocytaires héréditaires, un groupe de
maladies pour lesquelles les incertitudes
diagnostiques et thérapeutiques sont lé-
gion, notamment dans la médecine
adulte. Les troubles membranaires, qui
constituent un autre groupe de modi-
fications congénitales des globules
rouges, peuvent perturber la capacité

de déformation des érythrocytes
(sphérocytoses) et modifier les flux trans-
membranaires de cations (stomatocy-
toses). Le docteur Beatrice Drexler, de
I'Hopital universitaire de Béle, nous éclaire
sur son domaine de spécialité, I'némoglo-
binurie paroxystique nocturne (HPN),

qui provoque la perte de protection des
érythrocytes face a leur propre systeme
de complément et donc leur dégradation
accélérée.

Pour toutes ces maladies, une réserve en
fer suffisante est une condition essentielle
pour ne pas que le tableau s’aggrave.

Un autre article s’intéresse a la définition
de la carence en fer en médecine de
laboratoire en tenant compte de différents
aspects cliniques.

Dans leur ensemble, toutes ces contribu-
tions soulignent a quel point I'hématologie
«pbénigne» prend de I'importance dans

le quotidien d’un laboratoire et visent a la
replacer dans un contexte clinique.

Dans cette optique, je vous souhaite
beaucoup de plaisir a la lecture de

ce dernier numeéro!

PD Dr méd. Jeroen Goede

Schweizerische Gesellschaft fiir Klinische Chemie
Schweizerische Gesellschaft fiir Mikrobiologie
Schweizerische Gesellschaft fiir Medizinische Genetik
Schweizerische Gesellschaft flir Rechtsmedizin
Schweizerische Gesellschaft flir Allergologie

und Immunologie

Schweizerische Gesellschaft flir Himatologie
Schweizerischer Verband Medizinischer Praxis-Fachpersonen
Schweizerischer Verband der Diagnostica-

und Diagnostica-Gerate-Industrie

Schweizerische Gesellschaft fiir Endokrinologie und Diabetologie

PD Dr. med. Jeroen Goede,
Redaktionskomitee/Comité

de rédaction «pipette»



