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undersøgelserne SDS-PAGE og ektacytometri, der 
kun foretages få steder i forskningsmæssig sammen-
hæng. Dette har således ikke været muligt i denne un-
dersøgelse. Vores undersøgelser illustrerer ikke en 
sammenligning af de to metoder, EMA-binding og os-
motisk resistens. EMA-metodens styrke ved subklini-
ske tilfælde med normal osmotisk resistens kan der-
for ikke afgøres i dette studium.

Sammenfattende har vi fundet, at den flowcyto-
metriske metode med EMA-mærkede erytrocytter er 
en teknisk let tilgængelig metode med både høj sensi-
tivitet og specificitet for diagnosen HS. Det anbefales 
derfor, at flowcytometrisk undersøgelse for HS erstat-
ter den osmotiske resistensundersøgelse, hvor disse 
undersøgelser findes indicerede i udredningen af den 
hæmolytiske patient.
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De trombotiske mikroangiopatier

Læge Ove Juul Nielsen & afdelingslæge Lennart Friis-Hansen

RESUME

De trombotiske mikroangiopatier, der omfatter erhvervet og 

kongenit trombotisk trombocytopenisk purpura og hæmolytisk 

uræmisk syndrom, er sjældne, oftest akut opståede sygdomme, 

som ubehandlet er forbundet med stor mortalitet. Relativ eller 

absolut mangel på det von Willebrand-faktor-kløvende enzym, 

a disintegrin-like and metalloprotease with thrombospondin type 

1 motif (ADAMTS13) er en central patofysiologisk defekt ved 

langt de fleste trombotiske mikroangiopatier. Viden om disse 

sygdomme er derfor vigtig for tidlig diagnostik af trombotiske 

mikroangiopatier og sikker adskillelse fra en række andre syg-

domme med beslægtede symptomer. I det følgende gennem-

gås sygdommenes patofysiologi og behandling.

De trombotiske mikroangiopatier (TMA) er en 
grup pe klinisk patologiske syndromer, der er karakte-
riseret ved tromboser i organernes mikrovaskulatur, 

forbrugsbetingettrombopeni og mekanisk betinget 
ødelæggelse af erytrocytterne og som følge heraf 
 skistocytose i det perifere blod [1]. Hovedgrupperne 
udgøres af trombotisk trombocytopenisk purpura 
(TTP) og hæmolytisk uræmisk syndrom (HUS). Cen-
tralt for udviklingen af TMA er beskadigelse af endo-
telcellerne, der efterfølgende aktiveres og bliver en 
del af det inflammatoriske respons [1]. Den proko-
agulante tilstand induceres på flere forskellige må-
der: De beskadigede endotelceller frigør ultra-large 
(UL) von Willebrand-faktor (vWF)-multimerer, hvil-
ket inducerer en omfattende hyperaggregation af 
trombocytterne og dermed en udbredt mikrotrom-
bose i  cirkulationen. Skaden fører også til tab af 
 endotelets fysiologiske beskyttelse mod trombose. 
 Ydermere ses også øget adhærens af leukocytter til 
de beskadigede områder, aktivering af komplement 
og øget shear stress ved passage af kapilærgebetet. 
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 Mikrotromberne udløser en iskæmiske proces, der 
forstærkes af biologiske aktive substanser, f.eks. 
 endotelin, der frigives fra de beskadigede endotel-
celler [2].

METODE

Vi foretog en litteratursøgning i Pubmeddatabasen 
med følgende nøgleord: thrombotic thrombocytopenic 
purpura (dette gav 3.426 originale artikler og 715 
oversigtsartikler ved søgning 01-04-2008). Dernæst 
skimmede vi resumeerne fra originalartiklerne (ca. 
600) og oversigtsartikler (ca. 150) fra 2005 eller se-
nere. Heraf er de artikler udvalgt, som vi mener, 
 bidrager til at belyse feltet.

TROMBOCYTOPENISK PURPURA

Primær TTP er en sjælden sygdom (5-10 tilfælde/
mio.) og opstår 2-3 gange hyppigere hos kvinder end 
hos mænd [3]. Sygdommen opstår hos tidligere 
 raske, der pludselig får vekslende grad af central-
nervesystemspåvirkning lige fra let  hovedpine til 
koma. Derudover ses hyppigt betydelig anæmi og 
svær trombocytopeni. Feber forekommer hos de 
 fleste. Derimod er nyrefunktionen og blodtrykket 
som regel kun let påvirket ved primær TTP.

Sekundær TTP ses bl.a. hos patienter med disse-
mineret cancersygdom. Det kan udløses af visse læge-
midler og ses som komplikation efter tidligere høj-
dosis (HD)- kemoterapibehandling. Cancerinduceret 
TTP ses hyppigere hos mænd end hos kvinder, symp-
tomerne har varet i længere tid, og der ses oftere 
 respiratoriske symptomer (hoste og dyspnø) end ved 
primær TTP [4]. Medikamentelt udløst TTP opstår 
ved behandling med bl.a. kinin, clopidogrel og ticlo-
dipin [5]. Ved allogen stamcelletransplantation fore-
kommer en variant af TTP, som i visse tilfælde er 
 associeret med cyclosporin. Modsat primær TTP re-
sponderer de sekundære TTP’er ofte ikke adækvat på 
plasmaferese [6]. Ved malign hypertension ses TMA i 
varierende grader. 

HÆMOLYTISK URÆMISK SYNDROM

Hæmodyfisk uræmisk syndrom (HUS) er karakterise-
ret ved triaden trombocytopeni, hæmolyseanæmi og 
akut nyresvigt. HUS deles i HUS opstået efter diarre 
(D+HUS) og atypisk HUS (aHUS, tidligere kaldet D-
HUS), der ikke forudgås af diarre [7]. Mere end 90% 
af D+HUS ses hos børn. Efter en inkubationstid på 
1-7 dage får patienten mavesmerter, der følges af 
 ikkeblodig diarre, som i løbet af 1-3 dage bliver blo-
dig. HUS debuterer 2-14 dage  efter den første diarre-
episode og benævnes derfor D+HUS. aHUS er HUS, 
der opstår uden forudgående diarre. aHUS kan både 
være hereditær eller erhvervet og har en høj mortali-

tet – op til 25% i den akutte fase [8]. Omkring 40% af 
aHUS-tilfælde er associeret med infektion af Strepto-
coccus pneumoniae og ses især hos børn < 2 år [9]. 

aHUS ses også flere måneder efter påbegyndelse 
af HD-kemoterapibehandling med f.eks. mitomycin C 
[10] eller gemcitabin [11]. Her synes aHUS-graden 
at være relateret til den kumulerede dosis [5]. Immun-
modulerende lægemidler, især cyclosporin og tacroli-
mus, menes også at kunne udløses aHUS [5]. Det har 
dog været svært at fastslå betydningen af disse læge-
midler, da de især anvendes hos patienter, hvor der 
ofte er flere andre risikofaktorer. Patogenesen til de 
transplantationsassocierede aHUS-tilfælde er derfor 
endnu dårligt forstået [12]. 

PATOGENESE 

– TROMBOTISK TROMBOCYTOPENISK PURPURA 

Plasmaproteinet von Willebrand-faktor (vWF) har to 
funktioner: Det er nødvendigt for trombocytternes 
adhæsion til den beskadigede karvæg, og det er et 
bindingsprotein for koagulationsfaktor VIII. vWF 
dannes i endotelcellerne, hvor dets syntese både er 
afhængig af genetiske og miljømæssige forhold. vWF 
secerneres fra endotelcellerne som store, multimere 
UL-former af vWF (UL-vWF), der er bundet sammen 
med disulfidbroer. Under normale forhold spaltes 
UL-vWF af enzymet ADAMTS13 (a disintegrin-like 
and metalloprotease with thrombospondin type 1 mo-
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tif) [13]. TTP skyldes enten absolut eller relativ man-
gel på ADAMTS13. Mangel på ADAMTS13 fører til 
dannelse af meget store UL-vWF-multimerer, der 
kraftigt accelererer aggregationen af trombocytterne, 
hvilket giver en udtalt forbrugstrombocytopeni. Dette 
fører også til en omfattende mikroangiopatisk frag-
mentering (guillotinering) af erytrocytterne, når de 
passerer tromberne (Figur 1). Absolut mangel på 
ADAMTS13 er enten medfødt (incidens 1:1.000.000) 
eller erhvervet. Erhvervet mangel på ADAMTS13 
skyldes antistoffer mod ADAMTS13 [15], der enten 
medfører en clearing af ADAMTS13 eller hæmning 
af enzymets katalytiske egenskaber [16]. Dannelsen 
af autoantistoffer mod ADAMTS13 kan f.eks. udløses 
af det trombocytfunktionshæmmende lægemiddel 
clopidogrel [15]. Relativ mangel på ADAMTS13 op-
står i de situationer, hvor der er nedsat (25-75%) 
ADAMTS13-aktivitet, samtidig med at der frisættes 
mere UL-vWF-multimer, hvorved systemets evne til 
at cleare UL-vWF overvældes. Øget frisættelse af UL-
vWF ses bl.a. ved cancer, von Willebrands sygdom 2B 
(2-15 × øget), haemolytic anaemia, elevated liver en-
zymes and low platelet count (HELLP)-syndromet 
(3 × øget), malaria (5-7 × øget), hypertension (2-3 
× øget) og antifosfolipid-syndrom (2 × øget) [17, 
18]. Let til moderat nedsatte niveauer af ADAMTS13 
ses ved dissemineret cancer, leversygdom, graviditet, 
kronisk inflammatoriske sygdomme og hos nyfødte 
[19, 20]. ADAMTS13’s evne til at nedbryde UL-vWF 
øges efter eksogen tilførsel af MgSO4 [20], mens 
 sekretionen af UL-vWF, der er øget ved hypomagnesi-
æmi, mindskes [21]. Dette formodes at være en af år-
sagerne til den gunstige effekt af MgSO4-indgift ved 
TTP [22].

PATOGENESE – HÆMOLYTISK URÆMISK SYNDROM 

HUS involverer i varierende grad skade på karrene i 
nyrernes glomeruli, hvilket fører til dannelsen af 
trombocyt-aggregater, som dels forårsager mekanisk 
hæmolyse, dels leder til uræmi (Figur 1). D+HUS 
 udløses af bakterielle shigalignende toksiner, som 
især produceres af enterohæmoragisk Escherichia coli 
(EHEC), hyppigt E. coli O157:H7 [23]. Shigalignende 
toksiner (Stx) findes i to klasser: Stx-1 og Stx-2 [1]. 
Stx-1 er på nær en aminosyre identisk med Stx-tok-
sinet fra Shigella dysenteriae-type 1 og har mere end 
50% homologi med Stx-2. Stx bindes via globotriao-
sylceramid (G3b) til endotelcellerne, og det er for-
mentlig mængden af Gb3 i de forskellige organers 
kar, der er afgørende for graden af påvirkning ved 
HUS. Gb3 findes bl.a. i store mængder i nyrerne, 
 hvilket er en af årsagerne til, at især nyrerne bliver 
berørt ved HUS. 

Stx fører dels til nekrose af endotelcellerne, dels 
til aktivering af et inflammatorisk respons. Samlet 
 resulterer det i, at karrenes normale antikoagulante 
egenskaber tabes, hvilket fremmer dannelsen af mi-
krotromber (Figur 1).

aHUS skyldes ikke Stx, men oftest en dysregule-
ring af komplementsystemet. I halvdelen af aHUS-
 tilfældene findes mangel på en af regulatorerne af 
komplementsystemet (komplementfaktor H (CFH), 
membrane cofactor protein (MCP) eller faktor I (IF)) 
som følge af mutationer i disse gener (se referencer i 
[8, 24]). De S. pneumoniae-associerede aHUS-til-
fælde skyldes, at neuraminidase fra disse bakterier 
blotlægger Thomsen-Freidenreich-antigenet i bl.a. 
glomeruli, som herefter bindes af immunglobulin M 
og komplement, hvorefter den trombotiske proces 
 begynder (Figur 1) [25].

Sluttelig findes en mere heterogen gruppe af 
aHUS. Mange af disse forårsages af lægemiddel-
induceret endotelskade i nyrerne, som dermed for-
årsager aHUS: Nogle lægemidler, f.eks. kinin, udløser 
aHUS ved at inducere dannelse af autoantistoffer 
mod bl.a. trombocytter. I disse tilfælde recidiverer 
aHUS ved fornyet administration af lægemidlet. 
Andre lægemidler, f.eks. mitomycin C, menes at dis-
ponere til aHUS via en dosisafhængig endotelskade. 
aHUS ved allogene knoglemarvstransplantationer 
skyldes en beskadigelse af nyreendotelceller, der er 
forårsaget af kombinationen af ioniserende stråling, 
højdosiskemoterapi, den immunsuppressive behand-
lingen (f.eks. cyclosporin og tacrolimus) og evt. infek-
tioner (f.eks. aspergillose). Endelig synes forstyrrel-
ser i cobalamin C (cblC)-stofskiftet i sjældne tilfælde 
at lede til aHUS [26]. 

Som det fremgår af ovenstående, er der mange 
forskellige udløsende faktorer og mekanismer bag 
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FIGUR 1

Skematisk fremstilling af de patogenetiske mekanismer, som fører til trombocytopeni og hæmolyse

ved trombotisk trombocytopenisk purpura, diarre-associeret hæmolytisk uræmisk syndrom og aty-

pisk hæmolytisk uræmisk syndrom. Kilde: Modificeret fra [14].
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udviklingen af aHUS, mens D+HUS som tidligere 
nævnt udløses af shigatoksiner. Alligevel ligner aHUS 
og D+HUS hinanden mht. til nyrepåvirkning og 
 hæmolyse. Yderligere ses som regel normale/let 
 nedsatte koncentrationer af ADAMTS13 ved både 
D+HUS og aHUS, hvilket adskiller HUS fra TTP, 
hvor der som regel enten er absolut eller relativ 
 mangel på ADAMTS13. 

TTP og HUS ligner hinanden mht. hæmolysen og 
trombycocytopenien, men adskilles ved graden af 
 nyrepåvirkning og neurologiske symptomer (Tabel
1). Hos nogle patienter udløses TMA primært af en 
enkelt faktor (f.eks. hereditær ADAMTS13-mangel, 
E. coli O157:H7, eller behandling med mitomycin), 
men hos mange patienter udløses TMA formentlig af 
en kombination af flere af de oven for beskrevne fak-
torer. Dette resulterer i klinisk overgangsformer mel-
lem de forskellige syndromer. Derfor kan det i praksis 

være svært/umuligt at skelne TTP og D+HUS/aHUS, 
hvilket også er årsagen til, at der ikke er en entydig 
klassifikation af sygdommene.

SYMPTOMER VED 

TROMBOTISK TROMBOCYTOPENISK PURPURA

Patienterne præsenterer sig ofte med varierende og 
evt. intermitterende almensymptomer (Tabel 2). 
Det er især neurologiske symptomer, som ofte er 
 intermitterende og multifokale, men også kan være 
hurtigt progredierende. De varierer fra hovedpine, 
paræstesier, parese, dysfasi/afasi, kramper, konfu-
sion og stupor til koma. Kraftesløshed, hoste/dyspnø 
og feber forekommer også hos de fleste af patien-
terne. De hyppigst forekommende blødningssympto-
mer er purpura, petekkier og retinale blødninger. 
Hæmolysen giver ofte ikterus og nogle gange også 
hæmoglobinuri, som kan mistolkes som hæmaturi, da 

TABEL 1

Differentialdiagnoser ved trombotisk trombocytopenisk purpura og hæmolytisk uræmisk syndrom. 

TTP
Sekundær
TTP D+HUS aHUS DIC HELLP

Malign 
hypertension HIT ITP

Evans 
syndrom

Udløsende faktor ADAMTS13-

mangel

Cancer Shigatoksin Cancer Infektion Graviditet Hypertension Trombocyt-

antistoffer

Trombocyt-

antistoffer

Trombocyt- +

erytrocyt- 

antistoffer

Kønsfordeling � > � � < � � � <�

Feber Var Ja Ja Var Var Nej Nej Nej Nej Nej

Symptomer Neurologisk Dyspnø Diarre

Abdominale smerter Ingen diarre Multiorgan- 

påvirkning

Abdominale

smerter

Præeklampsi

Hypertension Tromboser Blødninger Blødninger

Hypertension Nej Var Ja Var Nej Ja Ja Nej Nej Nej

Varighed af symptomer 8 dagea 21 dagea Dage Dage Dage Dage Dage Dage Dage Dage

Hæmolyseb ↑↑↑ ↑↑↑ ↑↑↑ ↑↑↑ ↑(↑) ↑↑↑ ↑↑↑ Nej Nej ↑↑(↑)

Nyrepåvirkningb ↑ ↑ ↑↑↑ ↑↑↑ Var ↑ ↑ Nej Nej Nej

Leverpåvirkningb ↑ ↑ ↑ ↑ Var ↑↑(↑) ↑ Nej Nej Nej

Trombocytterb Før MAHA ↓↓

↓

Før MAHA ↓

↓↓

↓↓↓ ↓↓↓ ↓↓↓ Før MAHA 

↓↓↓

↓ ↓↓↓ ↓↓↓ ↓↓↓

Koagulations-faktor 

II + VII + Xb

↓ ↓ ↓ ↓ ↓↓↓ ↓(↓) ↓ Normal Normal Normal

APTTb ↑ ↑ ↑ ↑ ↑↑↑ ↑ ↑ Normal Normal Normal

Fibrinogenb Normal Normal Normal Normal ↓↓↓ ↓(↓) Normal Normal Normal Normal

D-dimerb ↑ ↑ ↑ ↑ ↑↑↑ ↑ ↑ ↑ ↑ ↑

Antitrombinb (↓) (↓) (↓) (↓) ↓↓↓ (↓) (↓) Normal Normal Normal

ADAMTS13b ↓↓↓ ↓↓(↓) ↓(↓) ↓(↓) (↓) (↓) (↓) Normal Normal Normal

Dødelighedb ↑ ↑↑↑ ↑ ↑(↑) ↑↑↑ ↑ ↑ ↑ ↑ ↑

ADAMTS13 = a disintegrin-like and metalloprotease with thrombospondin type 1 motif; aHUS = atypisk HUS; APTT = aktiveret partiel tromboplastin-tid; D+HUS = HUS hvor 

der også er blodig diarre; DIC = dissemineret intrvaskulær koagulation; HELLP-syndromet = haemolytic anaemia, elevated liver enzymes and low platelet count syndrome;

HIT = heparininduceret trombocytopeni; HUS = hæmolytisk uræmisk syndrom; ITP = idiopatisk trombocytopenisk purpura; MAHA = mikroangiopatisk hæmolytisk anæmi;

TTP = trombotisk trombocytopenisk purpura.

a) Medianværdi.

b) Graden af påvirkning: ↑ = øget niveau, ↓ = nedsat niveau, var = varierende.
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de hyppigt anvendte urinstiks ikke skelner mellem 
hæmaturi og hæmoglobinuri.

SYMPTOMER VED HÆMOLYTISK URÆMISK SYNDROM 

Ved D+HUS har patienten ofte mavesmerter, som 
følges af ikkeblodig diarre, der i løbet af 1-3 dage bli-
ver blodig. D+HUS kan dog også ses ved urinvejs-
infektioner udløst af EHEC [27]. De ofte varierende 
og intermitterende diffuse symptomer gør det svært 
at diagnosticere TTP, og en del patienter diagnostice-
res derfor også i forbindelse med udredning af »ufor-
klarlig« trombocytopeni. 

KLINISK-BIOKEMISKE OG PATOLOGISKE FUND

TMA bør mistænkes ved fundet af hæmolyse, trombo-

cytopeni og evt. anæmi. Ved TTP ses en svær direkte 
antiglobulintest (DAT) negativ hæmolyse med talrige 
schistocytter (sønderrevne erytrocytter) i udstryg af 
perifert blod. Hæmolysen er intravaskulær, hvorfor 
der er frit hæmoglobin i plasma, evt. hæmoglobinuri, 
mens haptoglobin er lavt/under detektionsgrænsen. 
Laktatdehydrogenase (LDH) er massivt forhøjet (ofte 
firecifret) og stammer især fra erytrocytterne, men en 
mindre del kommer fra det nekrotiske væv [28]. 
P- bilirubin er kun let forhøjet eller normal. Ved TTP 
foreligger en meget udtalt forbrugstrombocytopeni 
(encifrede tal). Derimod er der et ringe forbrug af 
koagulationsfaktorer, hvorfor koagulationsfaktor 
II + VII + X og antitrombin kun er let nedsatte, mens 
ak tiveret partiel tromboplastin-tid (APTT) kan være 
let forlænget. Fibrinogen er let nedsat/evt. forhøjet, 
og følgelig er koncentrationen af fibrin D-dimer 
(splitprodukter) oftest kun let forhøjet. Koncentratio-
nen af ADAMTS13 vil være lav ved TTP, mens den va-
rierer ved HUS. Ved TTP findes der UL-vWF-multimer 
i cirkulatioen (blodprøver og parakliniske fund er an-
ført i Tabel 2). Måling af ADAMTS13, udføres kun få 
steder og ikke akut.

Ved mikroskopi af væv (f.eks. hud og nyrevæv) 
fra patienter med TMA ses tromboser i arterioler og 
kapilærer og deraf følgende fortykket intima og fibri-
noid nekrose [29]. Ved TTP består tromberne mest af 
vWF og trombocytter, mens de ved HUS mest består 
af fibrin [30]. 

DIFFERENTIALDIAGNOSER 

De hyppigste differentialdiagnoser er anført i Tabel 1 
og gennemgås kort nedenfor.

Dissemineret intravaskulær koagulation (DIC) er 
den vigtigste differentialdiagnose. I modsætning til 
TTP er der ved DIC karakteristisk en meget udtalt for-
brugskoagulopati og derfor nedsat koagulationsfak-
tor II + VII + X, forhøjet fibrin D-dimer samt nedsat 
fibrinogen i plasma.

Malign hypertensionskrise adskilles fra de andre 
sygdomme ved den massive hypertension og kun let 
reducerede ADAMTS13-niveauer [18].

Idiopatisk trombocytopenisk purpura (ITP) ad-
skilles fra TMA ved den isolerede trombocytopeni og 
fraværet af andre symptomer evt. med påvisning af 
trombocytantistoffer, som dog ved ITP har både lav 
specificitet og sensitivitet [31]. 

Evans syndrom er en sjælden autoimmun syg-
dom, hvor der både dannes antistoffer mod erytrocyt-
ter og trombocytter, hvilket giver en kombineret ITP- 
og DAT-postiv hæmolyse, men igen er der fravær af 
andre symptomer [32].

Heparininduceret trombocytopeni (HIT) debute-
rer som regel akut 5-10 dage efter påbegyndelse af 

Symptomer og laboratoriefund ved trombotisk trombocytopenisk 

purpura.

Hyppig-
hed, %

Grad af 
påvirkning

Symptomer 

Kraftesløshed 50-70

Hoste/dyspnø 25-70

Feber 30-50

Abdominalia 35-40

Brystsmerter 10-35

Kvalme/opkastninger 20-50

Diarre 10-25

Blødning/purpura 10-30

Neurologisk symptomer

Svære 20-50

Lette 30-60

Ingen 20-25

Klinisk-biokemiske fund

Direkte antiglobulintest negativ hæmo-

lyse

P-laktatdehydrogenase ↑↑↑

P-hæmoglobin ↑↑

P-haptoglobin ↓↓↓

P-schistocytter i udstryg af perifert blod

Retikulocytose

U-protein, TTP/HUS (↑)/↑↑↑

P-kreatinin, TTP/HUS (↑)/↑↑↑

P-ADAMTS13, TTP/HUS ↓↓(↓)/↓(↓)

P-APTT (↑)

P-koagulationsfaktor II+VII+X (↓)

P-antitrombin (↓)

APTT = aktiveret partiel tromboplastin-tid; HUS = hæmolytisk

 uræmisk syndrom; TTP = trombotisk trombocytopenisk purpura; 

↑ = øget niveau; ↓ = nedsat niveau. vWF = von Willebrand-faktor. 

Kilde: Modificeret fra [4].

TABEL 2
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heparinbehandling med et trombocytfald inden for 
1-2 dage på omkring 50% eller mere til 20-150  
mia./l. HIT adskilles fra TMA ved påvisning af til stede-
værelse af HIT-antistoffer og fravær af hæmolyse. 

HELLP-syndromet ses i sagens natur kun i til-
slutning til graviditeter og forekommer ofte samtidig 
med smerte i epigastriet (øvre højre kvadrant). Bio-
kemisk findes foruden trombocytopeni og hæmolyse 
også forbrugskoagulopati (lav koagulationsfaktor II 
+ VII + X, forlænget APTT, mens lav fibrinogen først 
ses senere i forløbet). Desuden findes der ofte pro-
teinuri og hypertension [33]. Initialt adskilles HELLP 
fra TTP, D+HUS og aHUS ved de svært forhøjede 
 leverenzymer. Dog kan TTP, D+HUS og aHUS også 
forekomme hos gravide, hvilket komplicerer diagno-
stikken. Hvis HELLP-syndromet ikke svinder efter for-
løsning, må TTP/HUS mistænkes. 

FORLØB, BEHANDLING OG PROGNOSE 

– TROMBOTISK TROMBOCYTOPENISK PURPURA

Plasmaferese med daglig udskiftning af plasma med 
~ 3 l friskfrosset plasma er den vigtigste behandling, 
og denne opretholdes, indtil der er normalisering af 
trombocyttal, LDH og ADAMTS13. Ved plasmaferese 
opnås to ting: For det første fjernes ADAMTS13-anti-
stofferne, UL-vWF og muligvis andre proteiner. For 
det andet erstattes de manglende faktorer, især 
ADAMTS13. Det er uvist, om kryopræcipiteret plasma 
(hvor Ul-vWF-multimerer er fjernet) giver en tera-
peutisk gevinst [34]. Medfødt ADAMTS13-mangel 
kan evt. behandles alene med plasmainfusion, hvis 
ikke der bliver volumenproblemer. Effekten af be-
handling med trombocytaggregations-hæmmer for 

at mindske dannelsen af tromber er ikke afklaret. 
Ved erhvervet TTP indgår immunsuppression i form 
af højdosis steroid. Ved recidiverende TTP kan pa-
tienten behandles med rituximab [35] eller splenek-
tomi. Virkningen sætter dog først ind efter måneder. 
Behandlingen ved cancerassocieret TTP skal primært 
rettes mod den grundlæggende sygdom [36], og 
netop derfor er prognosen ofte meget dårlig [4].

FORLØB, BEHANDLING OG PROGNOSE 

VED HÆMOLYTISK URÆMISK SYNDROM 

Behandlingen af D+HUS er primært understøttende og 
er især rettet mod nyresvigt og infektion, mens plasma-
ferese er mindre virksom. Dog er plasmaferese (evt. 
plasmainfusion) stadig den primære behandling af 
aHUS, selv om evidensen herfor er mangelfuld, og ra-
tionalet for plasmaferese ved aHUS uklart [8]. Alligevel 
har brugen af plasmaferese og dialyse reduceret morta-
liteten ved aHUS fra 50% til 25% [8]. HUS-ud løste 
pneumokokker eller mutationer i CFH har høj mortali-
tet [8, 37], mens HUS- udløste mutationer i MCP har et 
relativt mildt forløb og medfører sjældent dialysekræ-
vende nyrepåvirkning. Ved transplantation og medika-
mentel induceret aHUS er prævention det vigtigste.

KONKLUSION

Det er nu ti år siden, Tsai et al påviste sammenhæn-
gen mellem TTP og ADAMTS13 [14]. Siden da er 
 vores forståelse at patogenesen bag udviklingen af 
TMA vokset voldsomt. Det er nu muligt ved anven-
delse af bl.a. nye laboratorieanalyser med rimelig 
 sikkerhed at adskille TTP fra henholdsvis D+HUS og 
aHUS og at monitorere behandlingseffekten ved gen-
tagne målinger af ADAMTS13-niveau ved TTP. Des-
værre hæmmes dette noget af den yderst begrænsede 
adgang til måling af især ADAMTS13, men også CFH, 
MCP og IF. Vores viden om patogenesen gør det nu 
også muligt at give videnskabelige funderede råd om 
behandling og prævention af tilbagefald. Forståelsen 
af patogenesen ved TTP og aHUS er dog fortsat ufuld-
stændig. Denne viden vil være nødvendig for i frem-
tiden at kunne udvikle mere specifikke terapier f.eks. 
enkeltkomponent-substitutionsprodukter eller tera-
pier rettet mod f.eks. komplementsystemet [38].
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Livstruende abscedering af halsglandeltuberkulose

Reservelæge Jens Geelmuyden Fleischer & overlæge Anette Drøhse Kjeldsen

SYGEHISTORIE

En yngre nepalesisk mand blev indlagt akut via egen 
speciallæge på Øre-næse-halskirurgisk Afdeling, 
Odense Universitetshospital, på mistanke om ond-
artet sygdom i skjoldbruskkirtlen, idet man fandt, at 
patienten havde en 7 × 7 × 5 cm stor rødlig hævelse 
på halsens forside (Figur 1). Ultralydsundersøgelse 
viste en mediant placeret halsabsces, som blev be-
kræftet af en computertomografi (CT) samme dag. 
CT viste en 8 × 9 × 5 cm stor median halsabscess, der 
strakte sig ned bag sternum til 2 cm over carina og 
 således udfyldte det meste af mediastinum superius. 
Patienten havde på indlæggelsestidspunktet befundet 
sig i Danmark i fem måneder og havde igennem et 

par måneder inden indlæggelsen bemærket en tilta-
gende hævelse på forsiden af sin hals. Hastigheden på 
væksten var inden for de sidste par uger accelereret 
yderligere, og der var ligeledes tilkommet ømhed i 
området. Patienten havde inden indlæggelsen forsøgt 
at behandle sig selv med perorale antibiotika, som 
han havde fået af en ven. Der var følgesymptomer i 
form af periodevis svimmelhed, feberfølelse samt tør 
hoste, men ingen klager over vægttab eller nattesved. 
Patienten havde indtil da stort set været sygdomsfri i 
sit hjemland. Ved den akutte operation blev absces-
sen incideret, og der blev initielt fjernet 50 ml pus. 
Med anvendelse af mediastinoskop kunne abscessen i 
mediastinum superior tømmes for pus. Man fandt 


