Beziehungen zwischen
TTP und anderen

Autoimmunerkrankungen




Autoimmunerkrankungen
(assoziiert mit TTP)

 Hashimoto-Thyreoiditis
e S5|0gren-Syndrom

e Sharp-Syndrom (Mischkollagenose)
* Lupus erythematodes

o ITP (haufig Fehldiagnose !)

e Und viele Andere...




Autoimmunerkrankungen

 Bel Frauen 10x haufiger
e Storung im Abwehrsystem

e Verlust an Selbsterkennung /
Toleranz des Abwehrsystems




Autoimmunerkrankungen

Genetische Disposition
HLA-Assoziation

Komplementdefekte

Apoptose

Komplexitat der Toleranzerhaltung
Entwicklung von Auto-AK

Zweltsignale in der Zell/Zell-
Kommunikation




Autoimmunerkrankungen
Ausl 0ser (?)

Infekte

Physischer und psychischer Stress
Intensive Sonnenbestrahlung

SS

Medikamente




Autoimmunthyreoiditis
(Hashimoto)

« Haufigste Schilddrisenerkrankung
o Haufigste Ursache einer

Hypothyreose

 Haufige Assoziation mit anderen
Autoimmunerkrankungen

o anti-TPO-AK, Tg AK




Lupus erythematodes

 Abwehrsystem richtet sich gegen den
eigenen Korper

Entzindung

Ca. 40.000 Patienten in Deutschland
Frauen/Manner — 2:1
Friherkennung wichtig




Lupus erythematodes

o Aktivierung durch Medikamente
 Anti-Baby-Pille, SS

o Antibiotika,
Antiepileptika,
Tuberkulosemedikamente,
Schilddrisenmedikamente




Lupus erythematodes

* Diskoider Lupus erythematodes
(auf Haut beschrankt)

e Systemischer Lupus erythematodes
(Befall innerer Organe)

 Medikamentos induzierter Lupus
erythematodes




Lupus erythematodes

o Schmetterlingsformige Hautrotung auf
Nase und Wangen bel etwa 50% der

Patienten
o rheumatische" Gelenkbeschwerden
e Mudigkeit
« Sonnenempfindlichkeit
e Verlauf in Schuben




Schmetterlingsform bei LE




TP

 Haufige Fehldiagnose der TTP
 Haufige Folgediagnose der TTP




AITP =
Autoimmunthrombozytopenie
(lgG-AK)

« 1735 von Paul Gottlieb Werlhof als
,Morbus haemorrhagicus maculosus *
bel einem 10 j ahr. Madchen beschrieben

e 1/10.000 Bevolkerung




M. Werlhof
- ITP -

Autoimmunthrombozytopenie

e akut

e chronisch (Dauer > 6 Mon.)

o Blutungsneigung I1.d.R.
pel Werten < 30.000 !




Akute ITP

e Kindesalter
» haufig Virusinfekt
e Herbst und Winter

e gute Prognose




Chronische ITP

e Dauer > 6 Monate
o \/erlauf unvorhersehbar
e ca. 10 % nach 12 Mon. Remission

e Rezidive bel Infekten




P
(M. Werlhot )




Corticosteroidtherapie  beil ITP
» 1-2 mg/kg/KG/Tag

 Dauer uber 4 Wochen

» Hohe Dosis weniger

Nebenwirkungen als kleine

,verzettelte “ Uber |angere Zeit




, Pulstherapie “ bel ITP

» 4 Tage 40 mg Fortecortin ©® =
Dexamethason

o 2 TTage 6 mg
(bis 3 Zyklen m oglich)
oder Methylprednisolon ©
Lv. 1 g/ Tfag// 3 Tage




Nebenwirkungen der
Korticosteroid - Therapie

« Osteopenie (Knochendichte)
« Katarakt

o Gewichtszunahme

« Diabetes

» Hypertonie




Therapieversuche bei chron. ITP

e |.V. Immunglobuline
-1,0g/kg/ Tag — 2 - 3 Tage od.
-0,49g/kg/ Tag —5 Tage

* Anti -D-Immunglobulin
- /5 ug / kg (far Rh pos. Pat.en !)

e Danazol 10 - 15 mg / kg /Tag

o Rituximab 375 mg / m?

o Anti -CD 40 L

 Thrombopoetin (pegyliert )

 Agonisten des Thrombopoetin -Rezeptors
(Kurzzeittherapie)

* und Andere ...




Indikation f Ur IVIG bel der ITP

e Notf alle

» Praoperativ

» Schwangerschatft

» Hepatitis C Pat.en

o Kinder




Therapieerfolge bei der ITP

» Korticosteroide (George et al. 1996)
Langzeiteffekt 33 % (Reuchi et al. 2000)

e Splenektomie 60-80 % (Cines et al. 2002)

Langzeiteffekt 66 % (Vianelli et al. 2005)

e Rituximal (Stasi et al. 2001, Zaja et al. 2002)

Langzeiteffekt ?

e Anti -D (Cooper et al. 2002)
Langzeiteffekt ?




Splenektomie (I) bel ITP

e retrosp ., multizent . Studie an 402 Pat.en

« 86 % kompl. und part. Remission
66 % komplette Remission

« Rezdive bel 23 % innerhalb von 4 Jahren

(Vianelli et al. 2005)




Splenektomie (l1) bel ITP

« Mif3erfolg (Therapieresistenz und Rezidive):
133 Pat.en ~ 40 %

» 49 Pat.en — 12 % total therapierefrakt ar
(Splenektomie und andere TH)

(Vianelli et al. 2005)




Verbotene Medikamente bel ITP

alle

Aspirin -haltigen

Medikamente !




Pseudothrombozytopenig caveFehldiagnose)

(EDTA-Aggregate)




, Dann bezwingi einer airn

lelcnitesien sein Leid,

ﬂ)

ninweggent und ancderen nilft,

Fornano Guardirnl






