alT TP - WAS IST DAS?

daT TP - erworbene (engl. = acquired)
Thrombotisch-Thromobozytopenische Purpura

Die aT TP ist eine lebensbedrohliche immunvermittelte Gerinnungsstérung und gehort zu
den seltenen Erkrankungen.=#
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aT TP betrifft hauptsdchlich Erwachsene:*

ca.97 % Erwachsene
ca.3 % Kinder
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al TP -SYMPTOME

Die Symptome einer dl TP sind vielfaltig und kénnen sich bei jedem Patienten
anders darstellen, weil unterschiedliche Organe betroffen sein knnen.

Hdufige Symptome kénnen sein:*>~7

Nervensystem

Kopfschmerzen
Schwindel

Haut & Krampfanfalle

Schleimhdute . .
Verwirrtheit

Nasen- und Sehstérungen
Zahnfleischblutungen Koma

Kleine rote Flecken . Schlaganfalle
auf der Haut (Petechien) Fieber

Beispiel: Lahmungen

Verdauungssystem %
Durchfall

Magenschmerzen

Ubelkeit
Nieren

Dunkler Urin Herz @

(Blut im Urin)
EiweiB im Urin Brustschmerzen
Herzrasen
Bluthochdruck

Herzinfarkte

* Die Liste erhebt keinen Anspruch auf Vollstandigkeit.

aT TP - WENN SICH DAS IMMUNSYSTEM
GEGEN DEN EIGENEN KORPER RICHTET235

Das Immunsystem produziert bei aT TP falschlicherweise Abwehrstoffe, sogenannte
Antikérper, gegen das wichtige kérpereigene Enzym ADAMTSI3 (auch bekannt
als von-Willebrand-Faktor spaltendes Enzym), welches an der Steuerung der
Blutgerinnung mitwirkt.

=) Dieses Enzym sorgt normalerweise dafur, dass besonders lange Formen des
von-Willebrand-Faktors (vWF, ein wichtiges EiweiB in der Blutgerinnung) in
kleinere Stlcke geschnitten werden. An die langen vWF-EiweiBe kdnnen sich bei
al' TP vermehrt Blutplattchen, sogenannte Thrombozyten, anlagern und es kann
zur Bildung vieler kleiner Blutgerinnsel (Mikrothromben), vor allem in den kleinen
BlutgefaBen, kommen.

Se Diese Gerinnsel kdnnen die kleinen BlutgefaBe verstopfen und zur Schadigung der
roten Blutkérperchen (Erythrozyten) fUhren, sodass Organe nicht mehr ausreichend
mit Sauerstoff versorgt werden konnen.

Bei einer akuten aT TP-Episode handelt es sich um

einen Notfall und eine potenziell lebensbedrohliche
Erkrankung, die einer raschen Behandlung bedarf.®

\_

Normale Bedingungen

ADAMTSI13

von-Willebrand-Faktor
(kleine Abschnitte)
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Erythrozyt *

von-Willebrand-
Faktor

Abbildung modifiziert nach Joly B et al. Blood 2017, siehe®

Bedingungen bei aTTP

ADAMTSI13

“ Mikrothrombus
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" von-Willebrand-
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.."Besch'ddigter Erythrozyt
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aTTP - EINE SCHUBFORMIGE ERKRANKUNG

Die aT TP verlauft haufig schubformig.
\/\/\/ Daher besteht ein lebenslanges Risiko, erneut zu erkranken.
Oft treten Schube binnen 1-2 Jahren nach der ersten Episode auf®®

Jeder neue Schub birgt Risiken: Um potentielle Langzeitschade, wie
beispielsweise kognitive Einschrankungen, Depressionen oder Bluthochdruck®
zu vermeiden, ist es wichtig, dass Sie bei ersten Anzeichen eines Schubes
lhren Arzt aufsuchen, seinen Anweisungen nachkommen und Folge- und
Vorsorgetermine wahrnehmen.

WO FINDE ICH HILFE?

Weiterfiihrende Informationen zur aT TP finden Sie hier:

Ruth Méser - TTP-Stiftung

Die "Ruth Méser - TTP-Stiftung” hat zum Ziel, die Erforschung des
Krankheitsbildes TTP voranzutreiben sowie Betroffene und deren
Angehdrige in finanzieller Notlage zu unterstdtzen.
http://www.ruth-moeser-ttp-stiftung.de

Seltene Bluterkrankungen

Weitere Informationen zur al TP

finden Sie auf unserer Website:
www.seltenebluterkrankungen.de/ttp/
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aT TP: Acquired thrombotic thrombocytopenic purpura (erworbene thrombotisch-thrombozytopenische Purpura)

ADAMTSI13: Disintegrin und Metalloproteinase mit einem Thrombospondin-1-Motiv (Mitglied13)
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