


Das Wiskott-Aldrich-Syndrom

klinischen Zeichen von WAS die Behandlung der Wahl dar. Bei Patienten, die
eine geringere klinische Auspragung aufweisen, etwa Thrombozytopenie ohne
weitere Krankheitszeichen, fallt die Entscheidung weniger leicht. In diesem Fall
ist es-empfehlenswert, sich mit einem erfahrenen Immunologen zu beraten.
Die Erfolge bei Transplantationen mit nicht verwandten, HLA-identischen
Spendern (MUD) konnten im Verlauf der letzten zwei Jahrzehnte deutlich
verbessert werden. Transplantationen mit nicht verwandten, vollstandig HLA-
identischen Spendern bringen heute annahernd so gute Ergebnisse wie jene
mit HLA-identischen Geschwisterkindern, wenn sie noch vor dem Alter von
5-6 Jahren und vor dem Auftreten erheblicher Komplikationen wie schwere
Virusinfektionen oder Krebs durchgefiihrt werden. Die Erfolgsrate bei nicht
verwandten, vollstandig HLA-identischen Spendern nimmt mit zunehmendem
Alter ab, was die Entscheidung fur eine Transplantation bei Jugendlichen oder
Erwachsenen erschwert. Bei einigen WAS-Patienten bewirkten vollstandig oder
teilweise identische Stammzellen aus dem Nabelschnurblut Erfolge bei der
Immunrekonstitution und der Korrektur der Plattchenanomalien und konnen
in Betracht gezogen werden, wenn weder ein passendes Geschwisterkind
noch ein nicht verwandter, vollstandig HLA-identischer Spender zur Verfiigung
steht. Im Gegensatz zur Transplantation von HLA-identischem Knochenmark,
die ausgezeichnete Ergebnisse ermoglicht, hat sich die Transplantation von
haploidentischem Knochenmark (Eltern als Spender) als weitaus weniger
erfolgreich erwiesen.

AUSSICHTEN

Vor drei Jahrzehnten noch war das klassische Wiskott-Aldrich-Syndrom einer
der schwersten primaren Immundefekte, und die Lebenserwartung betrug nur
2-3 Jahre. Wenngleich es sich auch heute noch um eine schwere Erkrankung
handelt, bei der lebensbedrohliche Komplikationen auftreten konnen, erleben
viele mannliche Betroffene die Pubertat und erreichen das Erwachsenenalter,
fuhren ein produktives Leben und griinden eine eigene Familie. Die altesten
Patienten, denen Knochenmark transplantiert wurde, haben mittlerweile ihr
drittes oder viertes Lebensjahrzehnt erreicht. Sie scheinen geheilt zu sein
und haben keine bosartigen Krebserkrankungen oder Autoimmunkrankheiten
entwickelt.
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