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Was ist Onkopedia?
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Medizinisches Fachportal mit Behandlungs- und
Diagnoseleitlinien zur Erkennung und Behandlung von
Krebs- und Bluterkrankungen in DACH

Mittel der Qualitatssicherung im Bereich der
Evidenz-basierten Medizin
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Medizinische Onkologie (DGHO) und weitere DACH
Fachgesellschaften
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Sichelzellkrankheiten
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Dies ist die derzeit glltige Fassung der Leitlinie
Stand: Juni 2010
Autoren: Roswitha Dickerhoff, Hermann Heimpel

Expertengruppe: Gisela JanRen, Elisabeth Kohne, Gero Massenkeil, Georg Maschmeyer

1 Definition und Basisinformationen

Der Begriff Sichelzellkrankheit umfassst alle Hamoglobinopathien, die durch die schweren Manifestationsformen des HbS verursacht werden. HbS bildet dabei mit mindestens,
meistens weit mehr als 50 % den Hauptanteil des roten Blutfarbstoffs. Haufige Genotypen sind die homozygote HBSS - Sichelzellkrankheit, die compound heterozygote
Sichelzellkrankheit, HbS-8-Thal und die HbSC - Krankheit. Seitener sind andere Kombinationsformen wir HbSD, HbS OArab und HDS Lepore.

1.1 Haufigkeit

In Deutschland wurden bislang mehr als 3000 Kinder und Erwachsene mit Sichelzellkrankheiten erfasst [1). Es sind Migranten aus Zentral - und West-Afrika, den Landern des
ostlichen Mitteimeerraumes (Tlrkei, Libanon, Paladstina, Syrien, Sud-Italien, Griechenland, Nord-Afrika), dem Mittleren Osten (Iran, Irak), Asien (Indien, Afghanistan) und Amerika [2].
In Europa und USA erreichen heute 85 - 90% aller Kinder mit Sichelzellkrankheiten das Erwachsenenalter [3,4).

1.2 Ursache

Das pathologische HbS ist das Produkt einer B-Globingenmutation, die zum Austausch von Glutaminsaure gegen Valin in der Position 6 der B-Kette fuhrt [5]. Die am schwersten
veriaufenden For-men der Sichelzellerkrankung sind die homozygote HbSS Erkrankung und die Sichelzell-3o-Thalassamie. Auf die friher Ubliche Bezeichnung Sichelzellanamie
sollte entsprechend der internationalen Nomenklatur verzichtet werden, da nicht die Anamie, sondemn die GefaRverschlusskrisen und den Folgen das Krankheitsgeschehen bei
weilem dominieren.

Der wichtigste genetisch bedingte prognostische Faktor ist der HbF-Spiegel. Patienten mit einem HbF < 10% haben ein hoheres Risiko, einen ZNS-Infarkt zu haben, ein HbF > 20%
schutzt vor haufigen Schmerzkrisen [6).
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5.1 Lokal begrenzte Stadien

Lokal begrenzte Karzinome umfassen die Stadien < lIB.

5.1.1 Operation

5.1.1.1 Brust

Ziel der Therapie ist die Exstirpation des Tumors mit einem tumorfreien Resekti-
onsrand von 1 mm und mehr (R0). Die brusterhaltende Therapie (BET) mit adju-
vanter Bestrahlung ist der modifizierten radikalen Mastektomie (MRM) bezuglich
des Uberlebens gleichwertig [11].

Indikationen fur eine brusterhaltende Therapie (BET) sind

* invasives Karzinom mit gunstiger Relation von TumorgroBe zu Brustvolumen
* invasives Karzinom mit intraduktaler Begleitkomponente, wenn eine RO
Situation erreicht wird

Indikationen fur eine modifizierte radikale Mastektomie (MRM) sind

* Multizentrizitat

» diffuse, ausgedehnte Kalzifikation vom malignen Typ

* inkomplette Entfernung des Tumors bei BET (inkl. intraduktaler Komponente),
auch nach Nachresektion

* inflammatorisches Mammakarzinom

» voraussichtlich nicht zufrieden stellendes kosmetisches Ergebnis bei BET

* klinische Kontraindikationen zur Nachbestrahlung nach BET

* Wunsch der Patientin

Plastisch rekonstruktive Eingriffe konnen im Rahmen des Primareingriffs oder
zum einem spateren Zeitpunkt durchgefuhrt werden.

5.1.1.2 Axilla

Standard zur Evaluation axillarer Lymphknoten ist die Sentinel-Lymph-Node Tech-
nik (SLNE) mit gezielter Entfernung und Untersuchung von ein bis drei Lymph-
knoten [12]. Die SLNE ist der Axilladissektion gleichwertig hinsichtlich der lokalen
Kontrolle, aber mit einer geringeren Morbiditat belastet. Bei positivem Sentinel-
Lymphknoten galt bisher eine Axilladissektion mit Entfernung von mindestens 10
Lymphknoten aus Level | und Il als indiziert. Aktuell wird dieses Konzept hinter-
fragt. Hintergrund ist eine Anfang 2011 publizierte Studie, bei der Patientinnen
mit positivem Sentinel-Lymphknoten unter definierten Kriterien fur oder gegen
eine Axilladissektion randomisiert wurden. Nach einer medianen Beobachtungs-
zeit von 6,3 Jahren waren die onkologischen Ergebnisse in beiden Armen, siehe
Studienergebnisse Mammakarzinom . Die Patientinnen erfuliten folgende Krite-
rien:

* Tumorstadium T1 oder T2
* Sentinel Lymphknoten positiv
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ab 2015: Umstellung auf XML

Grunde fur die Umstellung auf XML
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Speicherung XML in XML Datenbank (eXist-db)
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Features

* Layout-orientierte Dokumente * vergleichbar mit TeX

* Zusammenfuhrung von Daten und * Fussnoten, Randziffern
Templates * Mehrsprachigkeit/Unicode

* Alternative zu teuren Web-to-Print * Spaltensatz
Losungen fur einfache bis * Trenntabellen (mehrsprachig)
mittelkomplexen Layouts * LTR/RTL Unterstitzung

* Tabellen (Uber mehrere Seiten)

* Bilder, Bildunterschriften

* Tabellen-, Grafikverzeichnisse

* Index-Generierung

* automatisches Inhaltsverzeichnis
* Deckseiten

* PDF Bookmarks

* sehr hohe PDF Qualitat

www.xml-director.info Professional XML Publishing
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XMEIRECTO?

Projektziele

Schaffung eines Frameworks/Foundation fur eigene
Publishing Projekte auf Basis von XML tlr der Zukunft
(kein fertiges Produkt)

groBtmaogliche Kompatibilitat XML Datenbanken und Storages

praxis-orientierte Schnittstellen fur Validierung,
Transformationen (nicht XProc) und Konvertierungen

offene Schnittstellen

modularer Aufbau
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Content Conversion
Management DOCX to XML/HTML
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Revised editorial DOCX

Publish
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Externals systems
Clinical Systems
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Technische Grundlage
Web-CMS Plone (plone.org):

"Enterprise-grade’ CMS seit 2001,
sehr sicher, sehr flexibel
Inhaltstypen,

Workflows

feingranulares Rechte- und Workflowmanagement
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XMEIRECTO?

Erweiterungen:
* transparenter Zugriff auf Storages und XML Datenbanken
* eXist-DB, Mark Logic, BaseX
* Integration von XML Inhalten in Plone Inhaltstypen
e Validator-Registry
e Transformation-Registry
* Pipeline-Konzept fur Transformationen
* REST Webservice Schnittstelle
 RESTXQ
* Import/Export Schnittstellen
* Logging
e offene fur Integration webbasierte (XML) Editoren (Smashdocs, XEditor, Oxygen)



XMEIRECTO?

XMLText ()
XMLImage()

XML Feldtypen tlr Plone xm%_text
Inhaltstypen P Aags

obj.set xml('xml text', xml)
obj.set xml('xml img', img bin)

 XMLText (speichert und

Pk xml = obj.get xml('xml text')
validiert XML) img bin = obj.get _xml('xml img')

« XMLImage, XMLFile
- XPath

e transparente Speicherung
iIn XML Datenbank



xmldirector.plonecore

pyfilesystem

Driver Driver Driver

Architektur

native

Your setup \ Protokolle

OwnCloud
Alfresco

eXistDB
BaseX

WebDAV (S)FTP AWS S3

WebDAV

A4
T T

SaaS setup <, o

Protokolle
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Konvertierungen

 Anbindung an Produce & Publish Server (www.produce-and-publish.com)
 PDF Generierung (Prince, PDFreactor, AH, Viviliostyle, Speedata)
 Libreoffice (via unoconv)
« EPUB (Calibre, Bookalope)
« DITA (DITA-OT, XMLMind DITAC)
e C-REX (Practice Innovation)
- DOCX -> XML
- DOCX -> HTML
« DOCX -> DITA
- DOCX -> XML -> DOCX Roundtripping


http://www.produce-and-publish.com

XMEIRECTO?

DEMO?!




Eingesetzte Software

Plone
Open-Source Enterprise Content Management System
eXist-db
Open-Source XML Datenbank
PDFreactor
XML/HTML — PDF Konverter (proprietar)
Python
Open-Source Programmiersprache

— offene und kostengunstige Losung dank Open-Source
— Kein Vendor Lock-in


http://www.xml-director.info

XMEIRECTO?

- Website

o www.xml-director.info

- Demo

e demo.xml-director.info

- Dokumentation

 https://pythonhosted.org/xmldirector.plonecore/

- Sourcecode

e https://github.com/xml-director

- Lizenz

. %%EFQ—Source (auBBer kommerzielle Services & externe


http://www.xml-director.info
http://demo.xml-director.info
https://pythonhosted.org/xmldirector.plonecore/

www.zopyx.de
www.xml-director.info
WWW.print-css.rocks
www.produce-and-publish.de



http://www.zopyx.de
http://www.produce-and-publish.de

