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Idiopathische thrombo -
zytopenische Purpura im 
Kindesalter

Leitthema

Die idiopathische thrombozytope-

nische Purpura (ITP) ist eine Blu-

tungskrankheit mit vielen Kontrover-

sen in Diagnostik, Behandlung und 

Betreuung, weil sie in ihrer Ausprä-

gung heterogen ist und mehrere un-

klare Pathogenesen zu Thrombozy-

topenie führen können, weil die Ätio-

logie in der Regel unbekannt ist und 

deshalb eine optimale Therapie nicht 

möglich ist und weil Daten aus kli-

nischen prospektiven Studien fehlen. 

Die Geschwindigkeit des Thrombozy-

tenanstiegs ist ohne Kenntnis der In-

tegrität der Hämostase unbedeutend 

und sollte als Ziel in klinischen Stu-

dien, aber auch im klinischen Alltag 

überdacht werden.

Die idiopathische oder immunthrombo-

zytopenische Purpura ist eine Blutungs-

krankheit mit einer Inzidenz von etwa 

1:100.000–4:100.000 im Kindes- und et-

wa 6:100.000 im Erwachsenenalter. Sie 

ist bei Kindern oft – aber nicht immer 

– selbstlimitiert. Die Lebensdauer der 

Thrombozyten bei ITP ist durch den vor-

zeitigen Abbau im monozytären-phago-

zytären System stark verkürzt. Die Ätiolo-

gie der Erkrankung ist oft unbekannt, was 

die Heterogenität erhöht. 

E Die ITP stellt einen „Sammeltopf“ 

verschiedenster Krankheiten mit 

einem einheitlichen Symptom 

dar: der Thrombozytopenie 

(<150×109 Thrombozyten/l). 

Das klinische Ausmaß des Krankheits-

bildes ist möglicherweise nicht nur vom 

Schweregrad der Thrombozytopenie ab-

hängig, sondern auch vom Vorhanden-

sein eines oder mehrerer Faktoren, die die 

Hämostase beeinflussen oder stören: 

1.  erworbene Faktoren, z. B. virale und 

bakterielle Infektionskrankheiten 

oder Medikamente,

2.  individuelle Faktoren, z. B. die Kör-

pertemperatur, und

3.  prädisponierende endogene Fak-

toren, z. B. Polymorphismen in Ge-

nen der Immunantwort, der Apopto-

se oder der Hämostase, aber auch Ge-

rinnungsstörungen oder anatomische 

Defekte wie arteriovenöse Malforma-

tionen. 

Die Beurteilung des individuellen Blu-

tungsrisikos eines Patienten mit ITP müss-

te die Kenntnis all dieser Faktoren voraus-

setzen und würde trotzdem ein „Restrisi-

ko“ beinhalten, da viele der erworbenen 

und angeborenen Faktoren, die die Hä-

mostase beeinflussen, unbekannt bleiben 

würden, mit der Folge der Ungewissheit 

des Patienten und seiner Angehörigen, 

aber auch des Behandlungsteams.

Vermutet man bei einem Kind eine 

ITP, wären für eine adäquate Behandlung 

die Kenntnis des individuellen Blutungs-

risikos und die Klassifikation der ITP zum 

Zeitpunkt der Erstdiagnose Vorausset-

zung. Doch gerade diese Informationen 

fehlen, und der behandelnde Arzt steht 

vor dem Dilemma, die Folgen der ITP, im 

schlimmsten Fall eine Hirnblutung oder 

eine anämisierende gastrointestinale Blu-

tung, nicht vorhersehen zu können. Hin-

zukommt, dass die ITP eine Ausschluss-

diagnose ist, d. h., dass verschiedenste 

Krankheiten mit Thrombozytopenie zu-

nächst ausgeschossen werden müssen 

(. Tab. 1). Diese Unsicherheiten werden 

noch verstärkt durch die vage Vorstellung 

Abb. 1 8  Mechanismen und Beispiele von verschiedenen Immunomodulatoren
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pathophysiologischer Zusammenhänge 

der ITP und durch einen markanten Da-

tenmangel der klinischen Forschung. 

>  ITP ist eine Ausschlussdiagnose

Ein Team aus pädiatrischen und inter-

nistischen Hämatologen hat 1996 Be-

handlungsrichtlinien publiziert und 

anhand einer Literaturrecherche festge-

stellt, dass die meisten diagnostischen 

und therapeutischen Empfehlungen 

nicht auf Evidenz, sondern auf Mei-

nungen von Experten basieren, die auf 

ungenügende Datengrundlagen zurück-

zuführen sind [6]. 

Die vorliegende Übersichtsarbeit fasst 

die bisherigen Kenntnisse der ITP zusam-

men und möchte auf die Probleme der 

Grundlagen- sowie der klinischen For-

schung hinweisen und Lösungsvorschlä-

ge geben. 

Historischer Überblick

Das Verständnis von wissenschaftlichen 

und klinischen Daten bei Patienten mit 

ITP setzt die Kenntnis der Geschichte der 

Erkrankung voraus, denn „Purpura“ stellt 

einen Sammelbegriff dar, unter welchem 

man ganz verschiedene Krankheiten ver-

stand. Das klinische Erscheinungsbild der 

ITP wurde in den verschiedenen Zeitab-

schnitten aufgrund der unterschiedlichen 

Wahrnehmung des Krankheitsmechanis-

mus verschieden beurteilt. 

Paul Gottlieb Werlhof (1699–1767), 

oft als Erstbeschreiber der ITP genannt 

(„Morbus Werlhof “), hat 1735 bei einem 

16-jährigen Mädchen eine Haut- und 

Schleimhautblutung beschrieben, die er 

als „Morbus maculosus haemorrhagicus“ 

beschrieb [11]. Eduard Henoch (1820–

1910) betonte die Bedeutung des Unter-

schieds zwischen trockener und feuch-

ter Blutung (Purpura simplex und Purpu-

ra haemorrhagica). William J. Harring-

ton (1923–1992) wies durch seine Selbst-

versuche einen „Thrombozytopenie indu-

zierenden Blutfaktor“ nach und fokussier-

te so 1951 die differenzialdiagnostischen 

Überlegungen der ITP auf einen immu-

nologischen Mechanismus [7]. 

Auch heute erscheint die ITP keines-

wegs als homogene Krankheit, was sich 

in den verschiedenen Formen und Ver-

läufen (akute und chronische ITP), aber 

auch den unterschiedlichen Phänotypen 

widerspiegelt.

Pathophysiologie – unklare 
Blutungsneigung bei gestörter 
Immunantwort

Der Schweregrad von Blutungen bei Pa-

tienten mit ITP ist u. a. abhängig vom 

Ausmaß des beschleunigten Abbaus, der 

Funktion sowie der Produktion von Plätt-

chen. Thrombozytopenische Blutungen 

bei ITP werden bei Thrombozytenzahlen 

unter 10–15×106/l beobachtet.

E Eine zuverlässige Korrelation 

zwischen Blutungen und 

Thrombozytenzahl gibt 

es jedoch nicht. 

Tab. 1  Differenzialdiagnose der 

Thrombozytopenie

Erworbene periphere Destruktion

ITP

Neonatale Alloimmunthrombozytopenie

Posttransfusionspurpura

Disseminierte intravasale Gerinnung (DIC)

Thrombotisch thrombozytopenische Purpura

Heparininduzierte Thrombozytopenie

Splenische Sequestration

Kasabach-Merritt-Syndrom

Infektionskrankheiten

Erworbene Produktionsdefizienz

Medikamentös induzierte Thrombozytopenie

Infektionskrankheiten

Alkohol

Myelodysplastische Syndrome

Hämatologische Malignome

Knochenmarkinfiltration durch knochen-

markfremdes Malignom

Aplastische Anämie

Angeborene Thrombozytopenie

Bernard-Soulier-Syndrom

Thrombasthenie Glanzmann

May-Hegglin-Anomalie

Fechtner-Syndrom

Epstein-Syndrom

Sebastian-Syndrom

Mediterrane Thrombozytopenie

Gray-Platelet-Syndrom

Paris-Trousseau-Thrombozytopenie/

Jacobsen-Syndrom

Velokardiofaziales Syndrom, 

DiGeorge-Syndrom

Wiskott-Aldrich-Syndrom

X-chromosomale Thrombozytopenie

Kongenitale Amegakaryozytämie

Thrombozytopenie mit fehlenden 

oder dysplastischen Radii

GATA1-Mutation

Tab. 2  Blutungsgrade nach [23]

Grad Blutung Beschreibung

0 Keine Definitiv keine neuen Blutungen

1 Gering Wenig Petechien (≤100 total) und/oder >5 große Hämatome 

(≤3 cm im Durchmesser); keine Schleimhautblutung

2 Mild Viele Petechien (>100 total) und/oder >5 sehr große Hämatome 

(>3 cm im Durchmesser); keine Schleimhautblutung

3 Mittelgradig Schleimhautblutung (Nasenbluten, Zahnfleischblutung, 

oropharyngeale Blutungsherde, Menorrhagie, gastrointestinale 

Blutung), die keiner unmittelbaren medizinischen Untersu-

chung oder Intervention bedarf

4 Schwer Schleimhautblutung oder vermutete innere Blutung 

(Gehirn, Lunge, Muskel, Gelenk), die eine unmittelbare 

medizinische Untersuchung oder Intervention benötigt

5 Lebensbedrohlich oder 

fatal

Dokumentierte Hirnblutung oder lebensbedrohliche oder 

fatale Blutung an anderer Stelle

Tab. 3  ICIS-Projekte 

Name des Projekts Dauer des Projekts Patienten Referenz

Registry I 1997–2000 Etwa 3000 [13, 17, 18]

Registry II 2002–2004 Etwa 1100 [2]

Splenectomy Registry Seit 1998 Etwa 150 [19]

Pediatric and Adult Registry 

on Chronic ITP (PARC ITP)

Seit 2004 Etwa 500 http://www.unibas.ch/itpbasel
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Die para- oder postinfektiöse ITP wird 

als Folge einer Störung der Immunan-

twort angesehen [10]: Zirkulierende 

Antigene und/oder Antikörper (Im-

munkomplexe) verändern die Plätt-

chenoberfläche, so bei ITP nach Röteln, 

EBV-Infektion oder Hepatitis. Bei pri-

mären Autoimmunkrankheiten adsor-

bieren Immunkomplexe unspezifisch 

an Thrombozyten (z. B. ITP bei Lupus 

erythematodes). Bei lang dauernder ITP 

sind es Autoantikörper, die sich mit Epi-

topen von Plättchenantigenen assoziie-

ren, z. B. Epitope des Glykoproteinkom-

plexes IIb–IIIa und weniger häufig des 

Glykoproteinkomplexes Ib–IX. Mit Im-

munkomplexen bzw. (Auto-)antikör-

pern überladene Thrombozyten wer-

den via Opsonophagozytose haupt-

sächlich in der Milz, der Leber und im 

Knochenmark abgebaut. Das quantita-

tive Ausmaß der Zerstörung und der 

Produktion bestimmt das Ausmaß der 

Thrombozytopenie. 

Der Thrombopoetinspiegel ist bei der 

ITP in der Regel nicht erhöht [4]. 

Mit Hilfe von antigenspezifischen An-

tikörperanalysen von Thrombozyten kann 

die pathologische Bindung bestimmt wer-

den. Ihre Spezifität dieser Analysen be-

trägt 78–95, die Sensibilität jedoch nur 

49–66, sie eignen sich deshalb nicht als 

Routinetest [20]. 

Ein weiterer pathophysiologischer Me-

chanismus ist die gestörte Apoptose [8].

Ätiologie und Pathogenese

Die Ätiologie der ITP ist weitgehend 

unbekannt, die Pathogenese komplex 

und durch eine unbalancierte Immu-

nantwort auf verschiedenen Ebenen 

der Abwehrfunktion charakterisiert 

(. Abb. 1). Die Immunantwort wird 

gesteuert durch Zell-Zell-Interaktionen 

und zytokine Signale, die von prädispo-

nierenden, genetischen Faktoren, z. B. 

dem Haupthistokompatibilitätskomplex 

(MHC), abhängen. Durch Antigene in-

duzieren antigenpräsentierende Zellen 

und T-Lymphozyten die Immunkaska-

de. Es werden T-Helferzellen aktiviert 

und/oder spezifische Antikörper der B-

Lymphozyten zur Produktion von Anti-

körpern stimuliert. Regulatorische Me-

chanismen, u. a. durch T-Suppressor-

zellen und antiidiotypische Antikörper, 

verringern den Grad und die Dauer der 

Immunantwort. Auf der Effektorseite 

des Immunsystems sind Fc-Rezeptoren 

und das Komplementsystem zuständig 

für die Opsonophagozytose durch das 

monozytäre phagozytäre System sowie 

die Apoptose. 

E Bei der ITP sind die Selbsttoleranz 

und die Effizienz der Immunantwort 

bei inflammatorischen oder 

autoimmunen Prozessen 

nicht im Gleichgewicht. 

Kreuzreagierende, infektiöse Agenzien 

bei kurzfristiger ITP, perpetuierende An-

tigene mit HLA-DR-Stimulation und ge-

netische Disposition bei lang dauernder 

ITP scheinen den Autoimmunprozess zu 

beeinflussen. 

ITP als Forschungsmodell 
für Autoimmunität

Ein weitgehend ungeklärtes Phänomen 

ist die Beobachtung, dass einerseits Plas-

maantikörper von Patienten mit ITP ei-

ne Thrombozytopenie bei gesunden 

Probanden auslösen [7] und anderer-

seits Antikörperkonzentrate aus Plas-

ma von gesunden, menschlichen Spen-

dern die Thrombozytopenie bei ITP ver-

mindern [9] (. Abb. 2). Millionen un-

terschiedlicher Antikörper und anderer 

Moleküle in Immunglobulinpräparaten 

sind als Immunmodulatoren der gestör-

ten Immunantwort auf deren verschie-

denen Ebenen aktiv [14], während spe-

zifische monoklonale Antikörper (Ritu-

ximab, Campath) oder andere immun-

modulierende Substanzen (Cyclospo-

rin A) sie ebenfalls beeinflussen können. 

Die Beobachtung, dass Immunglobuline 

günstig auf die ITP wirken, hat zu meh-

reren Indikationen bei unterschiedlichen 

Autoimmunkrankheiten geführt und die 

klinische Laborforschung auf dem Ge-

biet der Immunologie der letzten 25 Jahre 

geprägt [9]. Im Vergleich zu den oft noch 

viel komplexeren pathogenetischen As-

pekten anderer Autoimmunkrankheiten 

ist die ITP mit dem isolierten Phänomen 

der Thrombozytopenie eine ideale Mo-

dellkrankheit für die Grundlagen- und 

klinische Forschung. 

  
  

  



Klinik 

Die ITP ist eine Ausschlussdiagnose und 

sollte stets differenzialdiagnostische Über-

legungen provozieren, v. a. bei der chro-

nischen Form. Es handelt sich um eine 

Blutungskrankheit, bei der sich die Pati-

enten in gutem Allgemeinzustand befin-

den und bis auf die hämorrhagische Dia-

these asymptomatisch sind. 

Es sind alle pädiatrischen Altersgrup-

pen betroffen [17].

 Aus . Abb. 3 geht deutlich hervor, 

dass der Altersgipfel im jungen Kindesal-

ter liegt, Säuglinge ebenfalls betroffen sind 

[18] und das männliche Geschlecht umso 

häufiger vorkommt, je jünger der Patient 

ist, was in der Zwischenzeit von anderen 

Autoren bestätigt wurde. 

Die Blutungszeichen sind sehr variabel 

und können gemäß . Tab. 2 eingeteilt 

werden, was eine optimale und vergleich-

bare Beurteilung des Patienten ermöglicht 

und zunehmend Bedeutung im klinischen 

Alltag und in der klinischen Forschung als 

Definition des Betreuungsziels hat. Sie er-

scheinen bei Kindern oft abrupt in From 

von Petechien, subkutanen und intraku-

tanen Hämatomen und Schleimhautblu-

tungen, z. B. am Zahnfleisch oder an der 

Wangenschleimhaut, Epistaxis sowie Me-

trorrhagie. 

E Hirnblutungen sind sehr selten 

und treten bei weniger als 1% der 

Kinder mit ITP auf, mit einer Letalität 

von etwa 1/3 der Patienten. 

Der Blutung geht oft – aber nicht immer 

– eine unspezifische Infektionskrankheit 

voraus, aber auch Varizellen oder Vakzi-

nationen sind beschrieben worden. Die 

hämorrhagische Diathese wird vom Pa-

tienten, seinen Angehörigen, aber auch 

von medizinischen Mitarbeitern oft als 

bedrohlich empfunden, und die Untersu-

chungen, der Behandlungsvorschlag und 

das Erstgespräch sind häufig von Angst 

begleitet. Da Letzteres für den Aufbau ei-

ner vertrauensvollen Patienten-Arzt-Be-

ziehung entscheidend und oft wegwei-

send für die weiteren Schritte ist, sollte 

dessen Zeitpunkt sorgfältig gewählt wer-

den und der gesprächsführende Arzt mit 

hoher Aufmerksamkeit vorgehen. 

Klassifikation

Die akute ITP wird mit einer Thrombo-

zytopeniedauer von weniger als 6 Mona-

ten arbiträr definiert und findet sich bei 

70–80 der Kinder. Die chronische ITP 

dauert länger als 6 Monate. Des Weiteren 

können chronisch rezidivierende und zy-

klische ITP unterschieden werden. Eine 

klinische Einteilung in asymptomatische 

und symptomatische, aber auch in eine 

therapiesensitive und -refraktäre ITP ist 

v. a. bei der chronischen ITP wichtig. Ist 

die Ätiologie nicht bekannt, spricht man 

von idiopathischer oder primärer ITP. Ei-

Abb. 2 9  Thrombozyten-
werte von Patienten mit 
ITP, a Probanden nach Ap-
plikation von Plasma einer 
Patientin mit ITP, b Throm-
bozytenwerte von 42 Kin-
dern nach therapeutischer 
Immunglobulingabe we-
gen ITP [7] , nach [22], mit 
freundlicher Genehmigung

Abb. 3 8  Altersverteilung von Kindern mit ITP aus dem ICIS-Register I, nach [17], mit freundlicher Ge-
nehmigung
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ne sekundäre ITP liegt vor, wenn die Äti-

ologie bekannt ist, z. B. bei HIV, Hepati-

tis C oder Helicobacter pylori. Bei diesen 

Krankheiten, vielleicht aber auch bei der 

primären ITP, sind gleichzeitig mehre-

re pathogenetische Mechanismen denk-

bar z. B. Verkürzung der Thrombozyten-

lebensdauer, Störung der Thrombozyten-

produktion und Störung der Thrombozy-

tenapoptose.

Die chronische ITP im Kindesalter 

sollte von derjenigen im Erwachsenen-

alter unterschieden werden: Je nach Au-

tor können bis ungefähr 2/3 der Kinder ei-

ne partielle oder komplette Remission er-

reichen, und zwar innerhalb sehr unter-

schiedlicher Zeiten, z. T. noch nach Jah-

ren, mit oder ohne therapeutische Beein-

flussung der Thrombozyten. 

Ungefähr 25 der Kinder mit einer 

früh diagnostizierten chronischen ITP 

erreichten innerhalb eines Jahrs normale 

Thrombozytenwerte [13]. 

Diese Tatsache macht die Abgrenzung 

der Thrombozytopeniedauer von 6 Mo-

naten als Grundlage für die Einteilung in 

akute und chronische ITP fragwürdig. Es 

bleibt also zu beantworten, ob es sich da-

bei tatsächlich um 2 verschiedene Krank-

heiten handelt, ob es Mischformen gibt, 

z. B. „chronifizierte“ akute ITP (!), und wo 

die Grenzen zwischen akuter und chro-

nischer ITP gezogen werden können.

> Unklar ist, ob und – wenn ja – 
wo die Grenze zwischen akuter 
und chronischer ITP liegt

Kinder mit chronischer ITP sind im 

Durchschnitt etwas älter als jene mit aku-

ter ITP, es werden aber auch Säuglinge mit 

chronischer ITP beobachtet. Im Register 

der Intercontinental Childhood ITP Study 

Group (ICIS) betrug der Anteil an chro-

nischer ITP im Säuglingsalter 23,1, bei 

Kindern im Alter zwischen 1 und 10 Jah-

ren 28,1 und bei Kindern im Alter zwi-

schen 10 und 16 Jahren 47,3 [17]. Mäd-

chen waren nicht häufiger betroffen als 

Knaben, was nicht der Beobachtung bei 

Erwachsenen entspricht, wo Frauen im 

Verhältnis zu Männer etwa 3-mal häufiger 

erkranken [1]. Bei der chronischen ITP 

beginnen die hämorrhagischen Symp-

tome oft schleichend, und die Thrombo-

zytopenie ist weniger stark ausgeprägt. Bei 
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Idiopathische thrombozytopenische Purpura im Kindesalter

Zusammenfassung

Die idiopathische thrombozytopenische 

Purpura (ITP) ist eine Blutungskrankheit, 

die durch eine verkürzte Lebensdauer der 

Thrombozyten charakterisiert ist. Sie ist hete-

rogen ausgeprägt und wird durch endogene 

und erworbene Faktoren beeinflusst. Sie ist 

eine Ausschlussdiagnose, deren Differenzial-

diagnose stets bedacht werden muss. Die Un-

kenntnis der Ätiologie und der Mangel an kli-

nischen Daten aus kontrollierten prospekti-

ven Studien haben Kontroversen hinsichtlich 

Diagnose und Behandlung zur Folge. Die bis-

herigen prospektiven Therapiestudien haben 

die Beschleunigung des Thrombozytenan-

stiegs zum Ziel. Diese Zielsetzung wird oft in 

den klinischen Alltag übertragen, ohne dass 

bisher gezeigt werden konnte, dass ein ra-

scher Thrombozytenanstieg von klinischem 

Wert ist. Bei der Behandlung des Patienten 

mit ITP ist meist eine Vorbeugung vor fa-

talen Blutungen beabsichtigt. Diese sind aber 

im Kindesalter sehr selten. Die Therapieziele 

im klinischen Alltag, aber auch in klinischen 

Studien müssen überdacht werden. Ande-

re wichtige Gesichtspunkte sind Blutungen, 

die Lebensqualität des Patienten und seiner 

Angehörigen, Nebenwirkungen von Medika-

menten und ökonomische Aspekte.

Schlüsselwörter

Idiopathische thrombozytopenische Purpu-

ra · Kind · Blutung · Prophylaxe · Behandlung

Idiopathic thrombocytopenic purpura in childhood

Abstract

Idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP) 

is a bleeding disorder characterised by short-

ened platelet survival. ITP is heterogeneous 

and is affected by endogenous and acquired 

factors. The diagnosis is one of exclusion, 

meaning that differential diagnosis is always 

important. Because of the unknown aetiolo-

gy and the lack of clinical data collected from 

controlled prospective studies, the diagno-

sis and management of patients with ITP are 

controversial. The objective in prospective tri-

als has been to alter the velocity of platelet 

increase. This study goal is frequently extrap-

olated to clinical situations, but no evidence 

has been found to show that a fast increase in 

the platelet count is clinically significant. The 

treatment of a patient with ITP is generally di-

rected at preventing life-threatening haem-

orrhages, which are very rare in childhood. 

The goals of management and the study 

end-points in clinical trials should be re-eval-

uated. Important aspects are bleeding, qual-

ity of life for the patient and adherents, side 

effects of drugs and economic matters.

Keywords

Idiopathic thrombocytopenic purpura · 

Child · Haemorrhage · Prevention · Treatment
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Kindern mit chronischer ITP kann auch 

die für eine akute ITP typische Sympto-

matik auftreten.

Behandlung und Betreuung

Seit den 1950er Jahren stehen Kortikoste-

roide, seit 1981 Immunglobuline und et-

was später Anti-D-Antikörper zur Verfü-

gung, die in mehreren prospektiven Stu-

dien untersucht wurden und als Standard-

therapie der ITP bezeichnet werden. Sie 

führen bei den meisten, aber nicht bei al-

len Patienten innerhalb von Stunden bis 

Tagen zu einem Anstieg der Thrombo-

zyten. Aber auch ohne den Einsatz dieser 

Medikamente nimmt die Thrombozyten-

zahl zu [3]. Die Patienten im ICIS-Regis-

ter wiesen nach 6 Monaten alle ähnliche 

Thrombozytenwerte auf, unabhängig da-

von, ob sie behandelt worden waren oder 

nicht, und ohne dass in der unbehandel-

ten Gruppe schwere Blutungen aufgetre-

ten wären (1/3 erhielten IVIG, 1/3 Korti-

kosteroide und 1/3 keine Medikamente) 

[17]. Keine dieser prospektiven Studien 

zeigte jedoch, dass das Ziel eines mög-

lichst raschen Thrombozytenanstiegs von 

klinischem Wert ist. 

E Der Thrombozytenwert als 

Entscheidungsbasis und als 

„Sicherheitslinie“ für eine intakte 

Hämostase ist fragwürdig. 

Es ist bekannt, dass Patienten mit einer 

Thrombozytopenie bei einer Leukämie 

einem höheren Blutungsrisiko ausgesetzt 

sind als Patienten mit ITP mit dem glei-

chen Ausmaß einer Thrombozytopenie. 

Die Rationale der „Therapie“ von Kindern 

bei der Erstmanifestation der ITP ent-

spricht oft einer vorbeugenden Maßnah-

me und basiert auf der Angst der Ärzte – 

und deren Übertragung auf Patienten und 

Angehörige – vor ernsten Blutungen. Das 

Behandlungsziel in Studien und im kli-

nischen Alltag ist demnach ungenügend 

definiert. Andere Ziele z. B. die Klinik 

des Patienten, die Lebensqualität des Pa-

tienten und seiner Angehörigen, Neben-

wirkungen und Komplikationen von Me-

dikamenten sowie ökonomische Aspekte 

haben noch nicht den Einzug in die kli-

nische Forschung gefunden. Auf die Be-

schreibung einzelner Medikamente wird 

in dieser Arbeit bewusst verzichtet und 

auf Übersichten verwiesen [6, 12].

Die Splenektomie, die bei erwachse-

nen Patienten oft eingesetzt wird, ist bei 

Kindern von geringer Bedeutung, da diese 

ein hohes Potenzial an Verbesserung der 

Thrombozytopenie aufweisen und häufig 

oligosymptomatisch sind. Zudem ist die-

ser Eingriff mit Morbidität und Mortali-

tät assoziiert. 

Die Indikation und der Zeitpunkt der 

Splenektomie sind nicht prospektiv unter-

sucht worden und bleiben letztlich immer 

unklar. 

Bei Erwachsenen hat sie einen hohen 

Stellenwert und wird in Metaanalysen als 

effiziente Behandlung mit einer Ansprech-

rate von etwa 70 betrachtet, mit einer 

Mortalität von 0,2–1 und einer chirur-

gischen Komplikationsrate von 9,6–12,9, 

je nachdem, ob eine laparoskopische oder 

eine offene Splenektomie durchgeführt 

wurde [15]. Patienten, die nach Splenek-

tomie ein Rezidiv erleiden und therapiere-

sistente Blutungen aufweisen, stellen eine 

große Herausforderung dar, sind jedoch 

sehr selten. Eine systematische Übersicht 

von erwachsenen Patienten zeigte, dass 

die Effizienz von experimentellen Medi-

kamenten in dieser Patientengruppe mi-

nimal ist [21]. Da im Kindesalter Daten 

über die Effizienz und Durchführung der 

Splenektomie fehlen, eröffnete ICIS 1998 

ein Register [19]. Die Betreuung splen-

ektomierter Patienten setzt eine Vernet-

zung mit dem Hausarzt und dem medizi-

nischen Zentrum voraus. Sepsis und sep-

tisch toxischer Schock durch kapsulierte 

Bakterien sind gefürchtete Komplikation, 

weshalb die Operation nicht vor dem 5.–

7. Lebensjahr empfohlen wird. Impfungen 

gegen Pneumokokken, Hämophilus influ-

enzae und Meningokokken sind vor der 

Splenektomie empfohlen, ebenso eine 

Dauerprophylaxe mit Antibiotika.

Aktuelle Probleme und 
Lösungsvorschläge

Der Mangel an grundlagenwissenschaft-

lichen und klinischen Daten motivierte 

eine Gruppe von Kinderhämatologen, die 

ICIS 1997 zu gründen (http://www.uni-

bas.ch/itpbasel). Sie fördert die Vernet-

zung von Behandlungszentren und rea-

lisiert wissenschaftliche Projekte aus der 

Grundlagen- und klinischen Forschung 

(. Tab. 3), insbesondere: 

F  die Erforschung von genetischen, prä-

disponierenden Faktoren der Immu-

nantwort [5],

F  den Vergleich von großen Patienten-

populationen aus verschiedenen Re-

gionen [16] und

F   klinische prospektive Register zur Er-

forschung der natürlichen Geschichte 

der ITP und neuer Behandlungsziele 

(Blutungssymptom). [2] 

In ihrem neuesten Projekt sucht die Grup-

pe die Zusammenarbeit mit Kollegen, die 

erwachsene Patienten behandeln (Pedia-

tric and Adult Registry on Chronic ITP, 

PARC). 

Fazit für die Praxis

Die ITP ist ein Symptom komplexer pa-

thologischer Abläufe. Es handelt sich um 

eine Ausschlussdiagnose, deren Siche-

rung, Behandlung und Nachsorge um-

stritten sind. Es mehren sich Hinweise, 

dass die primäre Standardtherapie bei 

Kindern mit ITP von geringem klinischem 

Wert ist, obwohl sie oft zu einem ra-

schen Thrombozytenanstieg führt. Kin-

der mit chronischer ITP können nicht mit 

Erwachsenen verglichen werden, da le-

bensbedrohliche Blutungen seltener 

sind, insbesondere im Vergleich mit äl-

teren Erwachsenen, und ein hohes Po-

tenzial für die Verbesserung der Throm-

bozytopenie besteht. Als Grundsatz bei 

der Betreuung von Kindern mit ITP muss 

vor einer Therapieeskalation gewarnt 

werden. Nebenwirkungen der zahl-

reichen Medikamente, die bei der ITP an-

gewendet werden, gehen nicht selten 

mit Morbidität und sogar Mortalität ein-

her. Die klinische Forschung muss es sich 

zur Aufgabe machen, andere Therapie-

ziele zu verfolgen, als nur den möglichst 

raschen Anstieg der Thrombozyten. Die 

Grundlagenforschung sollte die verschie-

denen pathophysiologischen Mechanis-

men und hämostaseologischen Zusam-

menhänge untersuchen, die letztlich der 

Charakterisierung des individuellen Blu-

tungsrisikos dienen.
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Zahl der HIV-Infizierten 
auf hohem Niveau

Die Zahl der neu diagnostizierten HIV-In-

fektionen ist im Jahr 2005 um 13 Prozent 

gestiegen: von 2.210 im Jahr 2004 auf 2.490 

Neuinfektionen. 

Laut einer neuen Repräsentativerhebung 

benutzen sexuell aktive Menschen jetzt aller-

dings wieder vermehrt Kondome. Lag 2004 

der Anteil der Kondomverwendung bei den 

unter 45-jährigen Alleinlebenden noch bei 70 

Prozent, so stieg er im vergangenen Jahr auf 

75 Prozent an. 

Aktuelle Untersuchungsergebnisse zeigen, 

dass die AIDS-Aufklärung nach wie vor den 

überwiegenden Teil der Bevölkerung erreicht. 

Die umfangreiche Berichterstattung im 

vergangenen Jahr über steigende HIV-Neu-

infektionszahlen hat möglicherweise einen 

weiteren Impuls in der Bevölkerung gesetzt, 

sich besser zu schützen. 

Weitere Informationen:

Epidemiologisches Bulletin des Robert Koch-

Instituts: HIV/AIDS-Halbjahresbericht

Quelle:

Robert Koch-Institut, www.rki.de
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