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Thrombotische 

MikroAngiopathie (TMA)

ÅaHUS gehört zur Gruppe der TMAs

ÅTypisch für TMAs Mikrothrombosen in 

Kapillaren u. kleinen Arteriolen 

ÅOft unspezifische u. heterogene Symptome

ÅSchnelle Diagnostik u. gezielte Therapie 

erforderlich 

ÅaHUS u./o. TTP ist zunächst eine    

klinische Diagnose!



12 mögliche Differentialdiagnosen bei 

der TMA

ÅaHUS(atypisches hämolytischurämisches 

Syndrom)

ÅSTEC-HUS

ÅTTP(Thrombotisch Thrombozytopenische

Purpura)

ÅMedikamenten-assoziierte TMA

ÅTransplantations-assoziierte TMA 

ÅTumor (Adeno-CA) ïass. TMA



Mögliche Differentialdiagnosen bei TMA

ÅHELLP-Syndrom

ÅPräeklampsie

ÅDIC (Sepsis)

ÅSLE, APS, rheumatoide Arthritis etc.

ÅEvans-Syndrom

ÅPNH (Paroxysmale nächtliche Hämoglobinurie)



Spektrum der häufigsten, oft unspezifischen Symptome 

am Beispiel von TTP und aHUS (akut)

Bauch-

schmerzen u.

Durchfälle,

Erbrechen

Urämie, 

Hochdruck, 

Oligurie, Anurie 

Krampfanfälle, 

Verwirrtheit

Anämie,

Hautblu-

tungen

Herzinfarkt, 

Schlaganfall, TIA,

Paresen

Sehstörungen,  

Somnolenz, 

Koma, Übelkeit

Verwirrtheit, 

Kopfschmerzen,

Taubheit

TTP
aHUS

Überlappung der 
klinischen Merkmale u. 
unterschiedliche 
Ausprägung typisch!!



Petechien 

(Flohstichartige Hautblutungen)



Häufige neurologische Symptome bei TTP

starke Kopf-

schmerzen

Wortfindungs-

störungen

Absencen,

Konzentrations-

störungen

Kribbeln, 

Taubheit

Ăkleineñ 

Schlag-

anfälle

Sehstörungen

Somnolenz, 

Koma

Krampfanfälle



Spektrum der Folgesymptome nach akuter TTP/aHUS

Niereninsuffizienz 

(akut o. chronisch)

Hypertonie

u. ihre 

Folgen

Depressionen,  

Störung der 

Konzentration, des 

Kurzzeitgedächtnis-

ses, der 

Aufmerksamkeit etc.

Kopfschmerzen

(Saultz et

al. 2015)

TTP
aHUS

Überlappung der 
klinischen Merkmale u. 
unterschiedliche 
Ausprägung typisch!!



Kopfschmerzen nach Schub bei 

aHUS/TTP
ÅHeadache Impact Test (HIT-6) 

Å10 aHUS Pat, 21 TTP Pat, 51 Probanden 

(28 Frauen, 3 Männer)

ÅUntersucht >3 Monate nach akuten Schüben

ÅStudiendauer 3 Jahre

ÅKopfschmerzen bei TTP Pat. signifikant 

häufiger als bei aHUS Pat. 

ÅaHUS Pat. kein Unterschied zu Probanden

Saultzet al. 2015



Wie entsteht eine TMA? 

Ą sehr unterschiedlich!

Pathophysiologie und 

Pathogenese am Beispiel der TTP 
(Thrombotisch Thrombozytopenische Purpura)



modifiziert nach Vanhoorelbeke et al. 2013

Pathogenese der erworbenen TTP

Schere defekt

Schere 

intakt

Mikro-

throm-

bus

(Netz)

Antikörper



Mikrothromben bei TTP

Hellmann et al. 
2010

Gehirn 

(H&E)

Gehirn 

(VWF)

Herz

Leber

Niere

Nebenniere

Pankreas



TTP aHUS

Plättchen/ Fibrin

/ Thromben

nein ++

Plättchen/ VWF / 

Thromben

+++ nein

Unterschiede der Mikrothromben



Primäre Ursachen (vereinfacht)

TTP aHUS

AK gegen 

ADAMTS13

oder

Gendefekte

Aktivierung des 

Komplement-

systems 

verschiedene 

Gendefekte 

Gemeinsame Gendefekte??



Spektrum der typischen Laborwerte für TTP und aHUS

Thrombozytopenie

Fragmentozyten

LDHŷ, 

HaptoglobinŹ

ADAMTS13 Ź

AKŷ

LDHŷ, 

HaptoglobinŹ

Fragmentozyten

Thrombozy-

topenie

TTP
aHUS


