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Tab.2 Vergleich derPathologie, der klinischen und Laborbefunde bei thrombotisch-thrombozytopenischer Purpura (TTP) sowie typischem und aty-

pischem hamolytisch-urdmischen Syndrom (HUS). (Modifiziert nach [17])

TTP Typisches HUS Atypisches HUS
Pathologie Mechanismus - verminderte — bakterielles Toxin — hyperaktiviertes Komplementsystem
ADAMTS-13-Aktivitat
Pathologisches — Autoantikorper - Shiga-Toxin - Faktor H|
Agens — ADAMTS-13-Defizienz (erwor- - ,Shiga-like toxin” - Faktor I}
ben, genetisch bedingt) - Neuraminidase - MCP|
- THBD{
- Faktor-H-Antikorper
Ausloser (Trigger) - Infekte - Shiga-Toxin-bildende E. coli - Infekte
- Medikamente — Shigella dysenteriae - Medikamente
- autoimmunologische Trigger — Streptococcus pneumoniae - Schwangerschaft
- autoimmunolog. Trigger
- HIv
— Krebs
Wirkung - Thrombosen durch UL-vWF - Zelltod - Aktivierung der Komplementkaskade
- Inflammation
— Thrombosen
Symptome/ Allgemein Thrombozyten|, Hb|, LDH?, Fragmentozytent (Kreatinint und/oder neurologische Symptome)
Labor

Organbeteiligung - ZNS
- Nieren
- Herz
- Lunge

Intestinum

Labor — ADAMTS-13-Aktivitdt<5-10% - Shiga-Toxin
Anti-ADAMTS-13-I9G

EHEC-Nachweis

blutige Diarrho
— Nieren

ZNS

Intestinum

- Gendefekt bei 40-60 % der Patienten
nachweisbar

- Nieren

- INS

kardiovaskulare Beteiligung
gastrointestinale Beteiligung

TTP thrombotisch-thrombozytopenische Purpura, HUS hdamolytisch-urdmisches Syndrom, ADAMTS 13 ,a disintegrin and metalloprotease with thrombos-
pondin-1-like domains, motif 13", MCP Membrankofaktorprotein, THBD Thrombomodulin, UL-vWF ultragro3e Von-Willebrand-Multimere, HIV humanes
Immundefizienzvirus, Hb Himoglobin, LDH Laktatdehydrogenase, EHEC enterohdmorrhagische Escherichia coli, ZNS zentrales Nervensystem
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Die Online-Version des Originalartikels ist unter
https://doi.org/10.1007/511560-017-0207-1 zu
finden.
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