FUR SIE GELESEN. | Q[Q)zteomess | soz¢

Ausgabe November 2025 | Seite 1

THROMBOPENIE UND Qe
H AMOLYTISC H E AN AM' E Suggestive Laborkonstellationen :

Folgende Parameter sind fir die Diagnostik e

IN DER AKUT‘ UND einer Hamolyse empfohlen: 2114y 290
NOTFALLMEDIZIN Kleines Blutbild, LDH, Haptoglobin, in-

direktes Bilirubin (Normwerte schlief3en

hamolytische Andmien nicht aus), immer
Retikulozyten. Fragmentozyten beweisen

Definition und Pathophysiologie
eine MAHA, wobei deren Fehlen einen

Die ,thrombotische Mikroangiopathie”
(TMA), als histopathologischer Begriff,
beschreibt einen thrombotischen Verschluss

Ausschluss nicht zulassen. Differentialdiag-
nostisch grenzt der DAT (direkter Coombs-

der Mikrostrombahn (Arteriolen, Kapilla- IESH) die Autoimmunh&molyse ab.

ren). Die Ursache liegt in einer Endothel-
schadigung mit konsekutiver Freisetzung
von Gerinnungsfaktoren und/oder Hyper-
koagulopathie. Infolge der Gerinnungsakti-

Weitere Ursachen fir eine Thrombopenie
vierung mit Thrombozytenaggregation und

plasmatischer Gerinnung bildet sich ein Pseudo- ., EDTAinduziert
Thrombus, welcher aufgrund von Scher- thrombozytopenie
kraften zur Schadigung der Erythrozyten Hémodilution > Infusionen
(Nachweis Fragmentozyten oder Schistozy- > Alkoholabusus
ten) und damit hédmolytischer Anamie fhrt. verminderte » Virusinfektionen
Der Verschluss der Mikrostrombahn fihrt Thrombozyten- > hamatol. Erkrankungen
zur Organdysfunktion betroffener Organe. bildung > Bestrahlung
» Chemotherapie
Thrombopenie » Blutungen
m'\\<rocm9"OPG‘thiSf:h4e (Thf~<‘5° Gp;/o% erhohter > DIC
hamolytische AnOm!e od. Abfoll >2 Verbrauch » extrakorporale
(MAHA Systeme
Orgﬂf\dysmn\d"on erhohte > Leberzirrhose
Sequestrierung > Hypersplenismus
TMA . > Immunthrombozytopenien
Zerstérung von ;
Thrombozyten > Medikamente
> MAHA
Risiken
%_ 100-150 " leicht Keine assoziierten Symptome
% 50-100 .§_ moderat  Keine assoziierten Symptome
‘cﬁ; 30-50 -é schwer Selten Spontanblutungen u/o Purpura
_é 10-30 _E kritisch Blutungen nach Bagatelltrauma
= <10 kritisch Spontanblutungen, Petechien, Purpura

Thrombopenien, Blutungsrisiko durch Komorbiditaten und zusétzliche Gerinnungsstérungen
(z.B. Antikoagulation) beeinflusst
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Diagnosestellung TMA

Neben DAT-negativer MAHA und Thrombope-
nie bedarf es zur Diagnosestellung einer oder
mehrerer Organmanifestationen.

Typische Lokalisationen sind das ZNS; Herz,
Lunge, Niere, Gastrointestinaltrakt, Haut

und Auge. Die Vielzahl der damit maglichen
Symptome erschwert die Diagnosestellung.

Differenzierung

Die seltene thrombotisch-thrombozytopenische
Purpura (TTP), als angeborene oder erworbe-

ne Erkrankung wird durch eine Aktivitatsver-
minderung der ADAMTS13 verursacht. Diese
verhindert unter physiologischen Bedingungen
als vWF-spaltende Protease eine unkontrollierte
Polymerisierung und Vernetzung der Thrombo-
zyten. Bei einer Aktivitat von <10%, liegt eine
TTP vor. Ist eine Bestimmung nicht innerhalb von
24h verfigbar, kann eine Abschatzung mittels
PLASMIC- oder French-Score erfolgen, um eine
Therapie nicht hinauszuzdgern.

Ausloser fir das STEC-HUS sind EHEC und selte-
ner Shigella dysenteriae. Zur Diagnostik stehen
der Toxinnachweis und die Serotypen-Bestim-
mung mittels Molekulardiagnostik zur Verfigung.
Dabei gibt es ein diagnostisches Fenster von

7 d nach Beginn der Durchfallsymptomatik. Eine
Ergénzung durch serologische Tests ist maglich.
Das ebenfalls sehr seltene atypisch hamolytisch-
urdmische Syndrom (aHUS) fohrt aufgrund einer
Mutation oder Autoantikdrper gegen den Faktor
H Uber eine reduzierte Hemmung/dysregulierte
Amplifikation des Komplementsystems zur
Schadigung des Endothels und damit TMA. Es
handelt sich dabei um eine Ausschlussdiagnose.

STEC-HUS: hémolytisch-urémisches Syndrom, das
durch Shiga-Toxin-produzierende Bakterien (STEC),
meist E. coli, ausgelést wird.
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> Thrombopenie + Andmie
» Gerinnungsparameter

> Krea, Elekirolyte, Harnstoff, DIC, AIHA
Troponin, CK, CK-MB, Laktate,
GOT, GPT, GGT, AP, Lipase
> ADAMTS 13-Aktivitat
» bei <10 % Bestimmung TP
der Autoantikdrper (angeboren/erworben)

> Stuhluntersuchung
> Blutkulturen

> Réntgen-Thorax

» Virologie

Ausschluss
Infektion

> Autoimmundiagnostik

> Metabol. Diagnostik:
Vit. B12, FolsGure

> Tumorsuche, hCG,
Medikamente

Ausschluss
sekundarer
Ursachen

aHUS
(komplementabhangig)

> Komplementbestimmung
> Anti-H-Antikdrper

Verdacht auf
CM-TMA

komplement-vermittelt

—

Gelb markiert: primére TMA-Syndrome

Therapie

Die Diagnose erfordert i.d.R. eine sofortige stationdre Einweisung. Die
Therapie richtet sich neben der supportiven Therapie und Behandlung des
Triggers nach der Ursache. Es stehen dabei eine C5-KomplementInhibi-
tion (Eculizumab/Ravulizumab), Plasmaseparation (FFP), Caplacizumab
(blockiert Andockstelle der Thrombozyten an vWF) und Immunsuppression
zur Verfigung.

Die Gabe von Thrombozytenkonzentraten ist bei einer TMA kontra-
indiziert, da sie den zugrundeliegenden Pathomechanismus verstarkt.
Erythrozytenkonzentrate sind jedoch unproblematisch und die Indikation
sollte bei Schwangeren grof3zigig gestellt werden. Eine kardiale (auch
minimale Troponin-Erhéhung) und neurologische Beteiligung (TIA, Stroke,
Krampfanfall, Dysarthrie, Kopfschmerzen, Bewusstseinsstrung) erhdhen
die Mortalitét signifikant und sind daher eine Indikation fiir die Uber-
wachungsstation. Verschiedene Schwangerschaftserkrankungen sind
mit einer TMA-Konstellation assoziiert. Therapeutisch wird daher eine
zeitnahe Geburtseinleitung angestrebt. Schatzungsweise 10-30% aller
TTP-Félle sind assoziiert mit einer Schwangerschaft.



