Uberblick tiber die Differentialdiagnosen
zUu aHUS

Inge Scharrer
Universitatsmedizin Mainz
aHUSPatiententag in Bonn

20.05.2017



Thrombotische
MikroAngiopathie (TMA)
A aHUS gehort zur Gruppe der TMAs

A Typisch fir

MASs Mikrothrombosen in

Kapillaren u. kleinen Arteriolen
A Oft unspezifische u. heterogene Symptome
A Schnelle Diagnostik u. gezielte Therapie

erforderlich

A aHUS u./o. TTP ist zunachst eine
Klinische Diagnose!




12 mogliche Differentialdiagnosen bel
der TMA

A aHUS (atypischeshiamolytischuramisches
Syndrom)

A STEGHUS

A TTP (ThrombotischThrombozytopenische
Purpura)

A Medikamenterassoziierte TMA [
A Transplantationgissoziierte TMA Koy
A Tumor (AdenoCA) i ass TMA




Mogliche Differentialdiagnosen bei TM/

A HELLP-Syndrom
A Praeklampsie

A DIC (Sepsis)

A SLE, APS, rheumatoide Arthritis etc.

A EvansSyndrom

A PNH (Paroxysmale nachtliche Hamoglobinurie



Spektrum der haufigsten, oft unspezifischen Symptome

am Beispiel von TTP und aHUS (akut)
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Uberlappung der
klinischen Merkmale u.
unterschiedliche
Auspragung typisch!!
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Hautblu-
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Krampfanfalle,
Verwirrtheit

aHUS



Petechien
(Flohstichartige Hautblutungen)




Haufige neurologische Symptome beil TTP
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Spektrum der Folgesymptome nach akuter TTP/aHUS

Kopfschmerzen
(Saultz et
al. 2015)

Niereninsuffizienz
(akut 0. chronisch)

Uberlappung der
klinischen Merkmale

Depressionen,
Storung der
Konzentration, des

Kurzzeitgedachtnis-

ses, der

Aufmerksamkeit etc.

u.

unterschiedliche
Auspraqung typisch!!

Hypertonie

u.ihre
Folgen

aHUS



Kopfschmerzen nach Schub bel

aHUITTP

A Headache Impact Test (H)

A 10 aHUS Pat, 21 TTP Pat, 51 Probanden
(28 Frauen, 3 Manner)

A Untersucht >3 Monate nach akuten Schiiben
A Studiendauer 3 Jahre

A Kopfschmerzen bei TTP Pat. signifikant
haufiger als bel aHUS Pat.

A aHUS Pat. kein Unterschied zu Probanden

Saultzet al. 2015



Wie entsteht eine TMA?
A sehr unterschiedlich!

Pathophysiologie und
Pathogenese am Beispiel der TTF

(Thrombotisch Thrombozytopenische Purpura)



Pathogenese der erworbenen TTP

modifiziert nach Vanhoorelbeke et al. 2013




Mikrothromben bel TTP
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Unterschiede der Mikrothromben

TTP aHUS

Plattchen/ Fibrin nein
/ Thromben
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Primare Ursachen (vereinfacht)

TTP aHUS

AK gegen Aktivierung des

ADAMTS13 Komplement-
systems

oder

Gendefekte verschiedene
Gendefekte

Gemeinsame Gendefekte??




Spektrum der typischen Laborwerte fur TTP und aHUS
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