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Agenda
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1) Thrombotische Mikroangiopathie – What‘s that?

2) Diagnose der TTP

3) Was sagen die ISTH Leitlinien?

4) Zusammenfassung
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Thrombotische Mikroangiopathie
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Fragmentozyten

https://www.sysmex.de/fileadmin/media/f101/Xtra/Themenblaetter/Xtra_01_2017_Card_Fragmentozyten.pdf



Differentialdiagnose der TMA

J. Laurence: Clinical Advances in Hematology & Oncology Vol 10, Issue 10, Suppl 17 Oct 2012
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ADAMTS13

A Disintegrin And Metalloprotease with a ThromboSpondin type 1 motif, member 13

Sadler. PNAS  Sept 3, 2002, vol. 99, no. 18 
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Die Entdeckung der ADAMTS13: 1998 in Bern

N Engl J Med 1998;339:1578-84
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Prof. Dr. Bernhard Lämmle

Emeritus Professor und Direktor Universitätsklinik für 

Hämatologie, Bern 

Senior Professor am CTH der Universitätsmedizin Mainz
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TTP: Prä-Test-Risikoabschätzung und Diagnose

• Plasmic (oder auch French-) Score

• ADAMTS13 Schnelltest

• ADAMTS13 Aktivität im (spezialisierten) Labor (+ Inhibitor/Antikörper)



Algorithmus TMA-Abklärung

Mackie et al., Int J Lab Hematol. 2020;00:1–12



Hohe Thrombozytenzahlen (>30,000 mm3) und S-Kreatininwerte (>150–200 

µmol/l) schließen die Diagnose einer schweren ADAMTS13-Defizienz (TTP)  

nahezu aus

*Erwachsene Patienten

Coppo P et al. PLoS ONE 5(4): e10208. doi:10.1371

Zuber J et al. Nat Rev Nephrol 2012 Nov;8:643–657.

Patientencharakteristika*

ADAMTS13

defizient 

n=160

(Standardabweichung)

ADAMTS13

messbar

n=54

(Standardabweichung)

p-Wert

Thrombozytenzahl, ×109/l 17,4 (14,2) 66,6 (49,3) <0,0001

Kreatininlevel, µmol/l 114 (68,4) 454 (326) <0,0001

Unterscheidung TTP und aHUS

TTP aHUS



TTP Plasmic score

Long Zheng et al., J Thromb Haemost. 2020;18:2486–2495
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Jamme et al., Lancet Haematol. 2017;4(4):e148

Bendapudi et al., Lancet Haematol. 2017;4(4):e157

TTP Plasmic score Validierungen



Moore et al., J Thromb Haemost. 2020;18:1686–1694

Schnelltest versus ELISA



Moore et al., J Thromb Haemost. 2020;18:1686–1694

ADAMTS13 Schnelltest
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1) Szenario A: ADAMTS13 Aktivität jederzeit verfügbar

2) Szenario B: ADAMTS13 Aktivität nicht verfügbar

3) Szenario C: ADAMTS13 Aktivität verzögert verfügbar

ISTH Leitlinie verwendet 3 Szenarien:



Diagnostische Strategie für Patienten mit sehr hoher (≥90%) 

Prä-Test-Wahrscheinlichkeit für eine TTP

Long Zheng et al., J Thromb Haemost. 2020;18:2486–2495



Diagnostische Strategie für Patienten mit intermediater oder kleiner

Prä-Test-Wahrscheinlichkeit für eine TTP

Long Zheng et al., J Thromb Haemost. 2020;18:2486–2495
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• Biomarker für Diagnose und Verlauf vorhanden (ADAMTS13-Aktivität)

• Schnellteste sind verfügbar, Limitationen

• Zeit bis zur Verfügbarkeit der ADAMTS13 Aktivität hat Einfluss auf 

Therapieentscheidungen

• Rascher unkomplizierter Kontakt zu einem TTP-Zentrum oder TTP-“Experten” 

für ambulante Kollegen fulminant wichtig!

• TTP ist eine lebensbedrohliche Erkrankung. Im Zweifelsfall behandeln.

Was hat “Der” denn nun über Diagnostik erzählt ? 
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Prof. Lämmle ist next – WTF ?
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Besten Dank!

Kontakt: ralph.wendt@sanktgeorg.de


