
Beziehungen zwischen Beziehungen zwischen 

TTP und anderen TTP und anderen 

AutoimmunerkrankungenAutoimmunerkrankungen



Autoimmunerkrankungen Autoimmunerkrankungen 

(assoziiert mit TTP)(assoziiert mit TTP)

• Hashimoto-Thyreoiditis

• Sjögren-Syndrom

• Sharp-Syndrom (Mischkollagenose)

• Lupus erythematodes

• ITP (häufig Fehldiagnose !)

• Und viele Andere…



AutoimmunerkrankungenAutoimmunerkrankungen

• Bei Frauen 10x häufiger

• Störung im Abwehrsystem

• Verlust an Selbsterkennung /

Toleranz des Abwehrsystems



AutoimmunerkrankungenAutoimmunerkrankungen

• Genetische Disposition

• HLA-Assoziation

• Komplementdefekte

• Apoptose

• Komplexität der Toleranzerhaltung

• Entwicklung von Auto-AK

• Zweitsignale in der Zell/Zell-
Kommunikation



AutoimmunerkrankungenAutoimmunerkrankungen

AuslAuslööser (?)ser (?)

• Infekte

• Physischer und psychischer Stress

• Intensive Sonnenbestrahlung

• SS

• Medikamente



AutoimmunthyreoiditisAutoimmunthyreoiditis

(Hashimoto)(Hashimoto)

• Häufigste Schilddrüsenerkrankung

• Häufigste Ursache einer 

Hypothyreose

• Häufige Assoziation mit anderen 

Autoimmunerkrankungen

• anti-TPO-AK, Tg AK



LupusLupus erythematodeserythematodes

• Abwehrsystem richtet sich gegen den 

eigenen Körper

• Entzündung

• Ca. 40.000 Patienten in Deutschland

• Frauen/Männer – 2:1

• Früherkennung wichtig



LupusLupus erythematodeserythematodes

• Aktivierung durch Medikamente

• Anti-Baby-Pille, SS

• Antibiotika, 

Antiepileptika, 

Tuberkulosemedikamente,

Schilddrüsenmedikamente



Lupus erythematodes

• Diskoider Lupus erythematodes

(auf Haut beschränkt)

• Systemischer Lupus erythematodes

(Befall innerer Organe)

• Medikamentös induzierter Lupus

erythematodes



LupusLupus erythematodeserythematodes

• Schmetterlingsförmige Hautrötung auf 

Nase und Wangen bei etwa 50% der 

Patienten

• „rheumatische“ Gelenkbeschwerden

• Müdigkeit

• Sonnenempfindlichkeit

• Verlauf in Schüben



Schmetterlingsform  bei LESchmetterlingsform  bei LE



ITPITP

• Häufige Fehldiagnose der TTP

• Häufige Folgediagnose der TTP



•• 1735 von Paul Gottlieb 1735 von Paul Gottlieb WerlhofWerlhof als  als  

„„Morbus Morbus haemorrhagicushaemorrhagicus maculosusmaculosus““

bei einem 10 jbei einem 10 jäähr. Mhr. Määdchen beschriebendchen beschrieben

•• 1 / 10.000 Bev1 / 10.000 Bevöölkerunglkerung

AITP = AITP = 

AutoimmunthrombozytopenieAutoimmunthrombozytopenie

((IgGIgG--AKAK))



•• akutakut

•• chronisch (Dauer > 6 Mon.)chronisch (Dauer > 6 Mon.)

•• Blutungsneigung i.d.R.Blutungsneigung i.d.R.

bei Werten < 30.000 !bei Werten < 30.000 !

M. M. WerlhofWerlhof

-- ITP ITP --

AutoimmunthrombozytopenieAutoimmunthrombozytopenie



•• KindesalterKindesalter

•• hhääufig Virusinfektufig Virusinfekt

•• Herbst und WinterHerbst und Winter

•• gute Prognosegute Prognose

Akute ITPAkute ITP



•• Dauer > 6 MonateDauer > 6 Monate

•• Verlauf unvorhersehbarVerlauf unvorhersehbar

•• ca. 10 % nach 12 Mon. Remissionca. 10 % nach 12 Mon. Remission

•• Rezidive bei InfektenRezidive bei Infekten

Chronische  ITPChronische  ITP



ITPITP

(M. (M. WerlhofWerlhof))



•• 11--2 mg/kg/KG/Tag2 mg/kg/KG/Tag

•• Dauer Dauer üüber 4 Wochenber 4 Wochen

•• Hohe Dosis weniger Hohe Dosis weniger 

Nebenwirkungen als kleine Nebenwirkungen als kleine 

„„verzettelteverzettelte““ üüber lber läängere Zeitngere Zeit

CorticosteroidtherapieCorticosteroidtherapie bei ITPbei ITP



•• 4 Tage 40 mg 4 Tage 40 mg FortecortinFortecortin®® ==

DexamethasonDexamethason

•• 2 Tage 8 mg 2 Tage 8 mg 

(bis 3 Zyklen m(bis 3 Zyklen mööglich)glich)

oder oder MethylprednisolonMethylprednisolon®®

i.v. 1 g / Tag / 3 Tagei.v. 1 g / Tag / 3 Tage

„„PulstherapiePulstherapie““ bei ITPbei ITP



•• OsteopenieOsteopenie (Knochendichte)(Knochendichte)

•• KataraktKatarakt

•• GewichtszunahmeGewichtszunahme

•• DiabetesDiabetes

•• HypertonieHypertonie

Nebenwirkungen der Nebenwirkungen der 

KorticosteroidKorticosteroid -- TherapieTherapie



•• i.v. i.v. ImmunglobulineImmunglobuline

-- 1,0 g / kg / Tag 1,0 g / kg / Tag –– 2 2 -- 3 Tage od.3 Tage od.

-- 0,4 g / kg / Tag 0,4 g / kg / Tag –– 5 Tage5 Tage

•• AntiAnti--DD--ImmunglobulinImmunglobulin

-- 75 75 µµg / kg (fg / kg (füür Rh pos. Pat.en !)r Rh pos. Pat.en !)

•• DanazolDanazol 10 10 -- 15 mg / kg /Tag15 mg / kg /Tag

•• RituximabRituximab 375 mg / m375 mg / m²²

•• AntiAnti--CD 40 LCD 40 L

•• ThrombopoetinThrombopoetin ((pegyliertpegyliert))

•• AgonistenAgonisten des des ThrombopoetinThrombopoetin--RezeptorsRezeptors

(Kurzzeittherapie)(Kurzzeittherapie)

•• und Andereund Andere……

Therapieversuche bei chron. ITPTherapieversuche bei chron. ITP



•• NotfNotfäällelle

•• prprääoperativoperativ

•• SchwangerschaftSchwangerschaft

•• TherapierefraktTherapierefrakt. Pat.en. Pat.en

•• Hepatitis C Pat.enHepatitis C Pat.en

•• KinderKinder

Indikation fIndikation füür IVIG bei der ITPr IVIG bei der ITP



•• KorticosteroideKorticosteroide (George(George et al. 1996)et al. 1996)

Langzeiteffekt 33 %Langzeiteffekt 33 % ((ReuchiReuchi et al. 2000)et al. 2000)

•• SplenektomieSplenektomie 6060--80 %80 % ((CinesCines et al. 2002)et al. 2002)

Langzeiteffekt 66 %Langzeiteffekt 66 % ((VianelliVianelli et al. 2005)et al. 2005)

•• RituximabRituximab (Stasi et al. 2001, (Stasi et al. 2001, ZajaZaja et al. 2002) et al. 2002) 

Langzeiteffekt ?Langzeiteffekt ?

•• AntiAnti--DD (Cooper(Cooper et al. 2002)et al. 2002)

Langzeiteffekt ?Langzeiteffekt ?

Therapieerfolge bei der ITPTherapieerfolge bei der ITP



•• retrospretrosp., ., multizentmultizent. Studie an . Studie an 402 Pat.en402 Pat.en

•• 86 % kompl. und part. Remission86 % kompl. und part. Remission

66 % komplette Remission66 % komplette Remission

•• RezdiveRezdive bei 23 % innerhalb von 4 Jahrenbei 23 % innerhalb von 4 Jahren

SplenektomieSplenektomie (I) bei ITP(I) bei ITP

((VianelliVianelli et al. 2005)et al. 2005)



•• MiMißßerfolgerfolg (Therapieresistenz und Rezidive):(Therapieresistenz und Rezidive):

133 Pat.en ~ 40 %133 Pat.en ~ 40 %

•• 49 Pat.en 49 Pat.en –– 12 % total therapierefrakt12 % total therapierefraktäärr

((SplenektomieSplenektomie und andere TH)und andere TH)

SplenektomieSplenektomie (II) bei ITP(II) bei ITP

((VianelliVianelli et al. 2005)et al. 2005)



allealle

AspirinAspirin--haltigenhaltigen

Medikamente !Medikamente !

Verbotene Medikamente bei ITPVerbotene Medikamente bei ITP



PseudothrombozytopeniePseudothrombozytopenie ((cavecave Fehldiagnose)Fehldiagnose)

(EDTA(EDTA--Aggregate)Aggregate)



„„Dann bezwingt einer am Dann bezwingt einer am 

leichtesten sein Leid,leichtesten sein Leid,

wenn er wenn er üüber sich selbst ber sich selbst 

hinweggeht und anderen hilft.hinweggeht und anderen hilft.““

Romano Romano GuardiniGuardini




