Funktionsstorungen der
Blutplattchen
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Was sind Blutplattchen und
was tun sie?

Blutplattchen sind kleine, scheibenformige Zellfrag-
mente, die in der Blutbahn zirkulieren.” Wird ein
BlutgefaB beschadigt und tritt Blut aus, so lagern sich
Blutplattchen an dieser Stelle an und bilden einen
vorUbergehenden Pfropf. Die Hauptaufgaben von
Blutplattchen sind:

— Adhasion (Anlagerung der Blutplattchen an den
verletzten Randern des BlutgefaB3es zur Abdich-
tung der Verletzungsstelle)

— Sekretion (Speicherkérnchen innerhalb der akti-
vierten Blutplattchen setzen bestimmte Substanzen
frei, welche weitere Blutplattchen anlocken)'

— Aggregation (Vernetzung von Blutplattchen,
wodurch sie zu einem Pfropf verklumpen).

Das Wissen um die Funktion der Blutplattchen hilft
uns zu verstehen, welche Stérungen entstehen
kénnen, wenn sie nicht richtig funktionieren.
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Thrombasthenie Glanzmann

Definition /Infolge einer Anormalitat des Glykoprotein-
lib/llla-Komplexes an der Zellmembran
funktioniert bei der Thrombasthenie
Glanzmann die Aggregation oder Verkle-
bung der Blutplattchen nicht richtig. Dies ist
jedoch ein wesentlicher Schritt bei der Bil-
dung eines Blutgerinnsels oder eines ersten
Blutplattchenpfropfes. Folgen dieser Sto-
rung sind ungewdéhnlich starke Blutungen.'

Haufigkeit * Selten?®
Klinischer e Leicht bis schwer?
Schweregrad
Symptome? e Einblutungen in die Schleimhaute

— Dies beinhaltet Blutungen im Bereich
der Mundhohle (insbesondere nach
Zahnbehandlungen wie z. B. Zahnent-
fernungen) und Nasenbluten.

* Nach Operationen oder Verletzungen
konnen schwere Blutungen auftreten.

— Die in der Kindheit entdeckte Blutungs-
neigung kann sich wahrend der Puber-
tat und im Erwachsenenalter verstar-
ken.

e Ungewodhnlich starke Monatsblutungen
¢ Blutungen im Harntrakt

e Einblutungen in Gelenke (selten)

¢ Kleine Blutflecken in der Haut

Orientierende e VVerlangerte Blutungszeit®
Labor- e Verminderte Ansprechbarkeit auf Blut-
befundeTuntd plattchen-Agonisten (Wirkstoffe, welche
ests

Blutplattchen stimulieren) wie Adrenalin,
Kollagen und Arachidonsaure.?
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Behandlung

Unter-
stiitzende
MaB-
nahmen

e Bei Blutungen oder bei Operationen
intravenose Verabreichung von Blut-
plattchen (Thrombozyten-Konzentraten).?

¢ Bei Patienten mit Antikorpern gegen
Blutplattchen, welche die Transfusion von
Blutplattchen unwirksam machen, kann
aktivierter rekombinanter Faktor Vlla
verabreicht werden.

e Medikamente wie Aspirin und andere
nicht steroidale Antirheumatika (NSAR),
wie z.B. Ibuprofen, welche die Funktion
der Blutplattchen beeinflussen, sind zu
vermeiden.

¢ Orale Kontrazeptiva («Pille») kénnen
helfen, ungewodhnlich starke Monats-
blutungen zu kontrollieren.




Bernard-Soulier-Syndrom
(Riesen-Blutplattchen-Syndrom)

Definition /Infolge eines Mangels an Glykoprotein-lb-
IX-V-Komplex an der Zellmembran kénnen
sich die Blutplattchen beim Bernard-Soulier-
Syndrom nicht richtig an das verletzte Blut-
gefalB anheften. Dies ist jedoch ein wesent-
licher Schritt bei der Bildung eines Blut-
gerinnsels oder eines ersten Blutplattchen-
pfropfes. Folgen dieser Stérung sind
ungewohlich starke Blutungen.'

Haufigkeit  AuBerst selten?
e Weniger als 1/1 Million?

Klinischer e Unterschiedlich, oft aber schwer?
Schweregrad
Symptome e Einblutungen in die Schleimhéaute

— Dies beinhaltet Blutungen im Bereich
der Mundhohle (insbesondere nach
Zahnbehandlungen wie z.B. Zahnent-
fernungen) und Nasenbluten.?

* Nach Operationen oder Verletzungen
kénnen schwere Blutungen auftreten.?

— Die in der Kindheit entdeckte Blutungs-
neigung kann sich wahrend der Puber-
tat und im Erwachsenenalter verstar-
ken.?

e Ungewodhnlich starke Monatsblutungen?

Orientierende e Verlangerte Blutungszeit®
Labor-  Vorhandensein von Riesen-Blutplattchen?

befundeTleJ:t(: e Untersuchungen zur Blutplattchen-

Aggregation haben ergeben, dass Blut-
plattchen nach Zugabe von Ristocetin,
einer chemischen Substanz, nicht mitein-
ander verklumpen.?




Behandlung

Unter-
stiitzende
MaB-
nahmen

e Die Therapie bei lebensbedrohlichen
Blutungen oder bei Operationen besteht
in der intravendsen Verabreichung von
Blutplattchen (sog. Thrombozyten-
Konzentrate).?

e DDAVP (Desmopressinacetat) kann die
Blutungszeit verkirzen.?

o Antifibrinolytische Medikamente, welche
die vorzeitige Auflésung von Blutgerinn-
seln verhindern, kénnen von Nutzen sein.?

* Bei maBigen bis schweren Symptomen
mussen gewisse Aktivitaten mit erhdhtem
Verletzungs- oder Blutungsrisiko einge-
schrankt werden.?

e Aspirin und alle anderen gegen Blutplatt-
chen wirkende Medikamente sind zu ver-
meiden.?




Blutplattchen-Speicherdefekte

Definition /Wenn Blutplattchen angeregt werden,
setzen sie normalerweise den Inhalt ihrer
Speicherkdrnchen (kleine mit chemischen
Substanzen gefullte Blaschen im Zellinnern)
frei. Diese Substanzen sind wichtig fur den
Gerinnungsprozess. Speicherdefekte geho-
ren zu Blutplattchen-Funktionsstérungen,
welche sich durch veranderte Speicher-
kérnchen oder durch deren gestoérten
Freisetzungsmechanismus auszeichnen.’

Klinischer e Leicht bis maBig*
Schweregrad
Symptome? e Einblutungen in die Schleimhaute

— Dies beinhaltet Blutungen im Bereich
der Mundhohle (insbesondere nach
Zahnbehandlungen wie z.B. Zahnent-
fernungen) und Nasenbluten.

* Nach Operationen oder Verletzungen
konnen schwere Blutungen auftreten.

— Die in der Kindheit entdeckte Blutungs-
neigung kann sich wahrend der
Pubertdt und im Erwachsenenalter
verstarken.

e Ungewdhlich starke Monatsblutungen
e Postpartale Blutungen (d. h. nachgeburt-
liche Blutungen)

e Blutungen nach chirurgischen Eingriffen

Orientierende e Verlangerte Blutungszeit
Labor- e Blutplattchen-Aggregationstests

befund?eusr:g e Spezifische elektronenmikroskopische
Untersuchungen zur Bestimmung des
Strukturtyps von Blutplattchen-Stérungen
* Bestimmung des Speicherkdérnchen-Inhalts
von Blutplattchen




Behandlung® e Die Therapie bei lebensbedrohlichen
Blutungen oder bei Operationen besteht
in der intravendsen Verabreichung von
Blutplattchen (sog. Thrombozyten-
Konzentrate).

e DDAVP (Desmopressinacetat) kann die
Blutungszeit verkurzen.

oder Operalionen.
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Bei Fragen zu lhrer Erkrankung und
Therapiemoglichkeiten wenden Sie sich
bitte an lhren behandelnden Arzt:
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