SO0 TS MUNARTS
CONTACTEREN?

Twijfel niet om contact op te nemen
Behalve frequente bloedanaly- met je arts bij enige vorm van

zes om de stabiliteit van jouw bloedingen (neus, tandvlees),
situatie na te gaan, heeft deze ongewone vermoeidheid, aanhou-
ziekte mogelijks geenimpact op dende hoofdpijn of bij de aanwe-
je dagdagelijkse leven. Dit kan zigheid van tekenen op de huid

echter verschillen van patiént (blauwe plekken, purpura, petechién).
tot patient. Contacteer ook je arts wanneer je
zwanger wil worden.

YRAGEN?

Meer informatie op www.itn-profile.eu of neem
contact op met prof. dr. Karen Vanhoorelbeke
(karen.vanhoorelbeke@kuleuven.be)

\‘ H H Hm Dit project werd gefinancierd door het Horizon 2020
; onderzoeks- en innovatie programma van de EU als Marie

/ T Sktodowska-Curie
/PROF"_E KU LEUVEN m project nr. 675746.

JE WERD MET SPOED IN HET ZIEKENHUIS OPGENOMEN.
DE DOKTER STELT TTP VAST.

TROMBOTISCHE TROMBOCYTOPENISCHE PURPURA

INTENSIEVE ZORGEN
VERBLIJVEN?

TTP wordt gekarakteriseerd door het plots klonteren van
bloedplaatjes, waardoor de bloedplaatjes in de circulatie sterk
dalen, er bloedarmoede ontstaat en er orgaanfalen optreedt.
Het is een ernstige ziekte die een gespecialiseerde behandeling
vereist, bij voorkeur op de afdeling intensieve zorgen. De ziekte
kan soms opflakkeren tijdens de behandeling, waardoor het
noodzakelijk is om in het ziekenhuis te blijven tot de ziekte
gestabiliseerd is.



Bij de meeste patiénten is de vorming van auto-antili-

chamen (zie onder) de oorzaak van de ziekte. Dit heet %

immuun-gemedieerde TTP (iTTP). Bij een minderheid van R D N \ een groot eiwit dat betrokken is
de patiénten wordt de ziekte veroorzaakt door een muta- v ‘?’{\ bij het regelen van het samen-
tie in het ADAMTS13 gen (congenitale TTP). N T /% Klonteren ~ van  bloedplaatjes.

W W Z z / Het werkt als een schaar en knipt zeer grote
e e il VWF moleculen.
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\ e ," bloed dat.werkt als lijm en / wordt door B-cellen in het bloed
\ e bloedplaatjes laat samenklon- en belangrijk is in de afweer
Sseoo-- -7 teren.

. . t iektes.
TTP is een zeldzame ziekte van het egen ziektes

bloedstollingssysteem. ?fﬁ Qé ; ﬁ— 2z

N kleine “cellen B of B-Zr\fczjcytﬁn Zgn een soort
. . - i ig zij witte bloedcellen. Door secretie
. Eén van je antilichamen b|oedinggr;e tgoi't%p?e?\ 0;2 van antilichamen beschermen ze
gedraagt zich verwonding. ons tegen virussen en bacterién die ons
ongewoon (auto-immuun). lichaam binnendringen via bloed en lymfe.
In plaats van te A WIE IS VATBAAR YOOR HET ONTWIKKELEN VAN TTP?
vechten tegen De incidentie van TTP is 2 tot 3 gevallen per miljoen personen per
ziektes, zal het je @&\ \ jaar. TTP komt vaker voor bij vrouwen. Om ongekende redenen
eigen ADAMTS13 . hebben personen van Afrikaanse afkomst een grotere kans om TTP
eiwit aanvallen en . ﬂ%} - ﬂg te ontwikkelen. TTP komt soms samen voor met andere auto-im-
. tief maken > e S ‘\‘ ohy. ) 11, muunziektes zoals bvb. lupus erythematosus. Gezien TTP ook vaker
fhactie ’ %,m,)” ,“33 ,)) ) 5 ¥ Ry voorkomt bij zwangerschap, hebben zwangere vrouwen of vrouwen
> 5 ’,’ 3 met de wens om zwanger te worden bijzondere opvolging nodig.
’),”))’ P3yq8”

Door de verminderde ADAMTS13 werking zal BEHANDELlNG

de von Willebrand factor (VWF) te groot worden.

Bij alle iTTP gevallen zal plasmaferese als
eerste behandeling worden gekozen. Bij
~ /ﬁ plasmaferese wordt via een automatisch
‘MW_‘N,,'@‘ w toestel het plasma van de patiént verwijderd
N ./ [ 3 » ) en vervolgens vervangen door donorplama en

} ~ dit gedurende 3 tot 4 uur. Daarom is deze

: behandeling lang en behoorlijk  zwaar.
ADAMTS13 deficiéntie bloedvat Plasmaferese zorgt zowel voor het verwijderen
van de schadelijke antilichamen als het

aanvullen van normale plasma-eiwitten.

=\ B-CEL DEPLETIE?

Door de aanwezigheid van het te grote VWF
proteine zullen bloedplaatjes spontaan klonters
vormen in het ganse lichaam, wat tot problemen
kan leiden omdat:

Normale situatie bloedvat

3,

- De bloedklonters de bloedcirculatie belemmeren,

waardoor organen onvoldoende zuurstof krijgen. WAAROM IS EEN PREVENTIEVE
- De bloedplaatjes niet langer hun normale functie fé%PE/ZAQDWE?/“ WWQ

kunnen uitoefenen namelijk het stoppen van

bloedingen. Het is zeer belangrijk om regelmatig de activiteit van ADAMTS13 in
het bloed te testen, omdat een daling in de ADAMTS13 activiteit
vaak onopgemerkt gaat en geen onmiddellijke effecten heeft.
Daarenboven kan B-cel depletietherapie ervoor zorgen dat TTP
symptomen vermeden kunnen worden.



