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Trombotisk mikroangiopati ar ett samlingsbegrepp for det pa-
tologiska fyndet vid hemolytiskt uremiskt syndrom (HUS),
trombotisk trombocytopen purpura (TTP) och vissa andra till-
stand [1] (Tabell I).

HUS ér ett syndrom som kidnnetecknas av mikroangiopatisk
hemolytisk anemi (ej antikroppsmedierad) med fragmentera-
de roda blodkroppar, trombocytopeni och akut njursvikt. Den
klassiska/typiska formen forknippas med enterohemorragiska
Escherichia coli (EHEC), dar den vanligaste serotypen ér E coli
0157:H7[9].

Genom fortaring av fororenad mat eller dryck eller direkt
kontakt med smittad individ ger EHEC tarminfektion med
vattnig eller blodig diarré (darfoér kallas denna form av HUS
dven D+ HUS [D = diarré]). Diarrén efterfoljs i cirka 10 procent
av fallen av HUS. Flera utbrott av EHEC-infektioner med HUS
som komplikation har beskrivits i Sverige [10]. Denna form av
HUS brukar inte recidivera.

Den atypiska formen av HUS kallas d&ven D- HUS, eftersom
den oftast inte ar associerad med prodromala symtom (som
diarré). Den kan vara irftlig eller forvarvad och recidivera, och
den kan i flera fall forknippas med dysfunktion i reglering av
den alternativa komplementvagen [4].

TTP ir ett liknande tillstand, som kidnnetecknas av mikro-
angiopatisk hemolytisk anemi, trombocytopeni, feber, njurpa-
verkan och neurologiska symtom. Patienter med TTP har
bristfillig aktivitet i von Willebrand-faktor(VWF)-klyvande
proteas ADAMTSI13 (a disintegrin-like and metalloprotease
with thrombospondin type-1 motif) [8]. TTP kan ocksa fore-
komma i arftlig eller forvarvad form och recidivera.

Symtom

HUS utlést av infektion. EHEC-smittade individer har oftast
svara tarmsymtom som diarré, buksmaértor, illamaende och
kriakningar, och vissa tarmkomplikationer som rektalprolaps,
tarmperforation och nekros férekommer. Inom 1 till 2 veckor
efter debut av tarmsymtom utvecklar patienterna blekhet och
gulsot (pa grund av hemolys), petekier eller blédningar, njur-
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svikt med minskad diures och i vissa fall hogt blodtryck. I cirka
30 procent av fallen utvecklas CNS-paverkan och dven paver-
kan pa andra organ som lever, hjirta och pankreas [1].

Andra infektioner som Streptococcus pneumoniae och HIV
har ockséa associerats med HUS (Tabell I). Vid invasiv pneumo-
kockinfektion med vissa serotyper forekommer HUS utéver
sepsis, meningit, pneumoni och empyem [11].

Atypiskt HUS. Skov av atypiskt HUS kan utl6sas av ospecifika
infektioner eller feber, och symtomen &r lika de beskrivna for
EHEC-utlost HUS, men forloppet &r oftast inte lika akut.

TTP. TTP brukar inte utlésas av specifika prodromala symtom
men kan sittas igang av infektioner. Neurologiska symtom in-
gariden kliniska bilden, allt fran kramper, nedsatt sensibilitet,
forvirring, huvudvirk, synrubbningar och sankt medvetande-
grad till koma. Forloppet ar oftast inte sa akut, och feber &r van-
ligt. Manga patienter har njurpaverkan som kan yttra sigiform
av hematuri och proteinuri, och vissa utvecklar njursvikt. I 6v-
rigt liknar symtomen de som beskrevs for HUS [12].

Laboratoriefynd
Patienter med trombotisk mikroangiopati, oavsett genes, har
hemolytisk anemi med sénkt haptoglobinhalt, retikulocytos,
forhéjd halt LD (laktatdehydrogenas) och okonjugerat biliru-
bin. Direkt antiglobulintest (DAT) &r negativt i alla fall av HUS
forutom dem som ar utlosta av Streptococcus pneumoniae [2].
Blodutstryk visar fragmenterade roda blodkroppar. Mattlig till
svar trombocytopeni priglar laboratoriebilden, men pro-
trombinkomplex (PK) och aktiverad partiell tromboplastintid
(APTT) dr normala. Kreatinin och urea ar forh6jda, och patien-
ter kan ha andra laboratorietecken pa njursvikt och hemolys
som hyperkalemi. Patologiska levervirden kan forekomma vid
EHEC-utlést HUS, liksom hogt blodsocker.

Urinsticka visar férekomst av blod, hemoglobin och protein

- _______________________________________________|
ESAMMANFATTAT

Trombotisk mikroangiopati
betecknar den patologiska bil-
den vid hemolytiskt uremiskt

hemorragiska Escherichia coli
eller Shigella dysenteriae).
Atypiskt HUS kan vara famil-

syndrom (HUS), trombotisk
trombocytopen purpura (TTP)
och nagra andra tillstand.
Trombotisk mikroangiopati
kannetecknas av skadat en-
dotel i de minsta kdrlen med
deposition av trombocyter,
ocklusion av blodkarl, mins-
kat blodfléde och sekundar
organsvikt.

HUS karakteriseras av mikro-
angiopatisk hemolytisk anemi,
trombocytopeni och akut njur-
svikt. Det kan utldsas av tarm-
infektion med Shiga-toxinpro-
ducerande bakterier (entero-
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jart och dterkommande och i
en del fall associerat med dys-
funktion i reglering av den al-
ternativa komplementvégen.
TTP kdnnetecknas av mikro-
angiopatisk hemolytisk an-
emi, trombocytopeni, feber,
njur- och CNS-paverkan. Den
forknippas med bristfallig ak-
tivitet i von Willebrand-faktor-
klyvande proteas ADAMTS13.
Denna oversikt fokuserar pa
klassifikation, symtom, pato-
logi, patogenes, utredning,
omhéandertagande och be-
handling av dessa tillstand.
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TABELL I. Klassifikation av HUS och TTP baserad pa etiologi. (FHR = faktor H-relaterat protein; MCP = membrane cofactor protein; HELLP = hemo-
lysis, elevated liver enzymes, low platelets; SLE = systemisk lupus erythematosus.)

Etiologi Kommentar Referens
HUS
Infektits
Escherichia coli Shiga-toxinproducerande 2
Shigella dysenteriae Shiga-toxinproducerande
Citrobacter freundii Shiga-toxinproducerande
Streptococcus pneumoniae Neuroaminidasproducerande 2
HIV 3
Icke-infektids
Faktor H-dysfunktion Heterozygot mutation i faktor H 2,4,5
Mutation i FHR-1 och FHR-3
Anti-faktor-H-antikroppar
Faktor I-mutation Heterozygot mutation
MCP-mutation Heterozygot mutation
Faktor B-mutation 6
Lakemedel Kinin 1,2
Ciklosporin A, takrolimus
Mitomycin C
Cancer Stralbehandling, cytostatika 1,2
Transplantation Benmarg 1,2,3
Organ
Graviditet och p-piller HELLP-syndrom 1,2
Bristfallig kobalaminmetabolism Mutation i MMACHC-genen 7
Autoimmun sjukdom SLE, antifosfolipidantikroppar och andra autoimmuna sjukdomar 3
Oklar familjar genes 1
TP
Bristfallig aktivitet i VWF-klyvande proteas ADAMTS13 Homozygot eller dubbelt heterozygot mutation i ADAMTS13 8

Antikroppar mot ADAMTS13

[1]. Blododlingar ar negativa vid EHEC-utlost HUS men kan
vara positiva vid pneumokockutlést HUS.

Patologi
Vid trombotisk mikroangiopati noteras tromboser i arterioler
och kapillirer [13] med svullnad av intima och fibrinoid nekros
i kirlviggen. I njurarna ser man skadade endotelceller, expo-
nering av subendotel, ocklusion av kiarllumen i kapillarer och
arterioler och i svara fall skadade tubuli och kortikal nekros.
Tromboser vid EHEC-utlést HUS innehaller fibrin, medan
dessa vid TTP innehaller mest VWF och trombocyter [14].
Figur1visar patologiskt fynd i njurbarken hos ett tidigare be-
skrivet fall av TTP [15] utlost av mutation i ADAMTS13.

Patogenes

HUS och TTP drabbar flera organ och ger liknande symtom, la-
boratorieparametrar och patologi, men skiljer sig avseende pa-
togenes.

EHEC-infektioner. EHEC férekommer sporadiskt och i ut-
brott. Stora utbrott har beskrivits i USA, Kanada, England och
Japan men ocksa i Norge [16] och Sverige [10]. Fram till 1995
var EHEC-infektioner sillsynta i Sverige och oftast associera-
de med utlandsresa, men sedan dess har flera utbrott beskri-
vits. I vissa av dessa utbrott har man kunnat spara smittan till
intag av féororenad mat som kallrokt korv, mjolkprodukter eller
sallad [10, 17]. Infektioner med EHEC ger oftast symtom i form
av diarré, som kan vara blodig [9]. Asymtomatisk infektion kan
forekomma, men EHEC hor inte till normal tarmflora. Bakte-
rien 6verférs genom intag av fororenad mat (kottfars, korv,
icke-pastoriserade mjolkprodukter, férorenade gronsaker)
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och dryck samt genom bad i fororenat vatten. Smitta mellan
manniskor har ocksa beskrivits. Bakterien har en inkubations-
tid pa upp till 8 dagar innan symtomen visar sig.

HUS-utbrott har alltid forknippats med Shiga-toxinprodu-
cerande bakterier sisom EHEC eller Shigella dysenteriae, vil-
ket tyder pa att toxinet kan bidra till patogenesen [18]. Efter det
att bakterien koloniserar tarmen frisitts virulensfaktorer som
Shiga-toxin och endotoxin (lipopolysackarid, LPS). Tarmen
skadas formodligen av Shiga-toxinet och av kroppens immun-
svar. Shiga-toxin och LPS cirkulerar bundna till blodceller,
framfor allt trombocyter [19]. Nér Shiga-toxin nar njuren bin-
der det till en specifik glykosfingolipidreceptor pa glomerulér-
endotel och tubuliceller och leder till celldéd efter att ha ge-
nomgéatt endocytos.

Bade Shiga-toxin och LPS kan aktivera trombocyter, som da

o T
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Figur 1. Njurkortex vid TFP.'Ockluderade kapilldrer (se pflar) i glome-
ruli hos flicka som avled i kongenital TTP [15].
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M Sjukdomsframkallande mekanismer vid HUS och TTP
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Bristfallig aktivitet av ADAMTS13 (von Willebrand-
faktorklyvande proteas) gor att trombocyter binder
till VWF pa endotelceller och bildar blodproppar

Ultrastor VWF-multimer

Fragmenterad erytrocyt,
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Figur 2. Skiss 6ver patogenetiska mekanismer bakom trombocytopeni och hemolytisk anemi vid HUS och TTP.

har ldttare for att aggregera [19, 20], och genom att skada endo-
tel [21] i mindre kérl skapas ett protrombotiskt tillstand. Nér

B Komplementsystemets reglerare

Den klassiska vagen Lektinvdgen Den alternativa vdagen

Faktor Be

DAF DAF
CAbgj,f,jﬁtor o C1INH CRI Faktor H, faktor |
MCP MCP
iC3b
DAF
C4b2a-konvertas CRI C3bBb-konvertas
MCP
Faktor H, faktor |
C5-konvertas Properdin

| c5
C5a C5b
Clusterin, vitronektin

CD59

MAC

Figur 3. Skiss dver komplementsystems reglerare. Cirkulerande ham-
mare i grona boxar: C4bp (C4-bindande protein), faktor H, faktor I, C1
inhibitor (C1INH), clusterin och vitronektin samt positiv reglerare pro-
perdin. Himmare pa cellytan i taggiga markeringar: DAF (decay acce-
lerating factor), komplementreceptor 1 (CR1), MCP (membrane cofac-
tor protein) och CD59. MAC = membrane attack complex. Faktorer
markerade i rétt kan vara muterade vid atypiskt HUS. Modifierad fran
Vaziri-Sani [24].
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trombocyter aggregerar i mindre kirl i njurbarken ockluderas
dessa kirl (Figur 2), vilket leder till minskad diures och njur-
svikt. Hemolys ir inte immunmedierad (DAT-negativ) och or-
sakas av oxidativa forindringar i erytrocyter och/eller meka-
nisk nedbrytning i delvis ockluderade kérl [18].

Streptococcus pneumoniae-infektioner. Vid infektion med
vissa serotyper av Streptococcus pneumoniae frisitts bakte-
rieenzymet neuraminidas, som genom att avldgsna sialinsyra
fran glykoproteiner pa erytrocyter exponerar kryptantigenet
Thomsen-Friedenreich-antigen (T-antigen) [11]. Det ir dock
oklart hur T-antigenexponering leder till HUS. Hemolysen ar
DAT-positiv.

Atypiskt HUS. Mutationer i komplementfaktorer, faktor H,
faktor H-relaterade proteiner 1 och 3, faktor I, membrane co-
factor protein (MCP)/CD46, faktor B och C3 har hittats hos pa-
tienter med HUS [4, 6].

Mutationerifaktor H, faktor I och MCP &r oftast heterozygota,
dvs de drvs fran ena férildern. En och samma patient kan dock
béra pa en genmutation pa den ena allelen och en annan genmu-
tation pa den andra allelen. Vissa kombinationer av sjukdomsre-
laterade polymorfismer i faktor H har ocksa beskrivits [22].

Dessutom har man funnit att vissa patienter har férvirvade
neutraliserande antikroppar mot faktor H som bidrar till ut-
veckling av HUS [23].

Faktor H cirkulerar i plasma och himmar aktivering av den
alternativa komplementvigen (Figur 3). Nir faktor H inte fun-
gerar som den ska, pa grund av mutation eller neutraliserande
antikroppar, kan den alternativa vigen aktiveras pa kroppseg-
na celler, vilket leder till endotelcellskada [25] och trombocyt-
aktivering [26].

Faktor I dr ocksé ett cirkulerande plasmaprotein. Mutatio-
nerifaktor I har funnits hos en del patienter med atypiskt HUS
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fast inte alla dessa mutationer paverkar den klyvande funktion
ikomplementsystemet som faktor I har [27, 28]. MCP/CD46 ir
en cellbunden komplementhdmmare som binder C3b och har
faktor I-kofaktoraktivitet. Hos patienter med mutationer ut-
trycks proteinet mindre eller inte alls pa cellytan, och i de fall
dar uttrycket dr normalt dr bindningsféormagan eller kofaktor-
aktiviteten nedsatt [5].

Ett fall av EHEC-utlést HUS har beskrivits med mutation i
MCP [29], men nagon siker koppling mellan EHEC-utlost HUS
och aktivering av den alternativa vigen av komplement har hit-
tills inte hittats, och dessa ssmmanhang betraktas som séllsynta.

Andra mindre vanliga orsaker till atypiskt HUS sammanfat-
tasiTabell I och har nyligen beskrivits [3, 4, 7].

TTP. Bristfillig aktivitet i ADAMTS13 leder till TTP.
ADAMTSI13 ar ett metalloproteas som normalt klyver ultrasto-
ra multimerer av VWF och didrmed begrinsar storleken pa
blodproppar [12]. VWF utsondras fran endotelceller i multi-
merer av olika storlekar. De ultrastora multimererna binder
till trombocyter i hégre grad 4n mindre multimerer, och till
foljd av detta bildas blodproppar. I avsaknad av aktiv
ADAMTSI13 cirkulerar ultrastora VWF-multimerer i plasma,
och trombocyter binder till dessa pa ytan av endotelceller (Fi-
gur 2), vilket leder till trombocytaggregat och ocklusion av
karllumen.

ADAMTSI13-aktiviteten kan vara siankt pa grund av mutation
eller autoantikroppar. Mutationer forekommer vid arftlig fa-
miljar TTP. Dessa ar oftast dubbelt heterozygota (compound
heterozygous) eller homozygota, och drvs darmed fran bada
foradldrarna.

Forviarvad TTP intraffar hos patienter som har cirkulerande
autoantikroppar mot ADAMTS13. Detta férekommer hos indi-

vider med andra autoimmuna sjukdomar som systemisk lupus
erythematosus (SLE) eller i franvaro av annan sjukdom [12].

Utredning

En patient som debuterar med hemolytisk anemi, trombocyto-
peni och njurpaverkan kan ha bade HUS och TTP. Vid prodro-
mala symtom bestdende av blodig eller vattnig diarré bor
EHEC-infektion missténkas, och feces- och/eller serumanaly-
ser tas enligt Tabell IT. EHEC-infektion kan dock yttra sig som
urinvégsinfektion [35] eller utan symtom fran tarm eller urin-
vigar; darfor bor EHEC-infektion uteslutas hos alla patienter
med HUS/TTP som inte har en klar sjukdomsgenes vid debut
av symtom. Vid misstanke om pneumokockassocierat HUS bor
odlingar tas och analys av T-antigen pa erytrocyter detekteras
med lektinagglutination.

Om patienten inte har prodromala symtom som diarré eller
har haft HUS/TTP tidigare eller om patienten har en familje-
medlem med HUS/TTP b6r en mer omfattande utredning géras
avseende komplementdysfunktion och ADAMTS13-aktivitet
enligt Tabell IT. Det bor noteras att normal halt av C3, faktor H
och faktor I inte utesluter mutation i komplementreglerare.
Komplementhalt méts pa laboratorier for klinisk immunologi;
faktor H mits vid t ex Klinisk immunologi, Universitetssjukhu-
set i Lund. ADAMTSI13-aktivitet analyseras med olika metoder
pa koagulationslaboratorier. Analys av serumantikroppar mot
E coli secreted protein B, faktor H-funktion, antikroppar mot
faktor H och ADAMTSI13-aktivitet samt samtliga genanalyser
utférs vid artikelforfattarens laboratorium, Biomedicinskt
centrumiLund.

Omhédndertagande och behandling
Patienter med njurpéverkan bor foljas avseende vitskebalans,

TABELL Il. Utredning av HUS/TTP, enligt European Paediatric Study Group for HUS, <http://espn.cardiff.ac.uk/hus_guideline_2005.pdf>.

(HELLP = hemolysis, elevated liver enzymes, low platelets; DAT = direkt antiglobulintest; FHR = faktor H-relaterat protein; MCP = membrane co-
factor protein; stx dar genen som kodar for Shiga-toxin; eae dr genen som kodar for intimin, ett protein som medfor vidhaftning av EHEC till tarm-
slemhinnan; uidA &r genmarkér for E coli 0157:H7 som kodar for betaglukuronidas.)

Patogenetisk orsak Analys Referens
Shiga-toxinproducerande bakterier Fecesodling for tarmpatogener och EHEC 30
EHEC och Shigella dysenteriae Feces-PCR for stx, eae, uid A
Serumantikroppar mot EHEC-lipopolysackarid 31
Serumantikroppar mot E coli secreted protein B 32
Negativt DAT
Smittskyddsanmadlan obligatorisk
Streptococcus pneumoniae Odling fran blod, likvor
T-antigen pa roda blodkroppar 33
Agglutination av roda blodkroppar
Positivt DAT
HIV Serologi 3
Komplementdysfunktion Koncentration av C3, faktor H, faktor |
Faktor H-funktion
Mutationer i faktor H, FHR1 och FHR3, 4,5,28
faktor I, MCP/CD46,
faktor B 6
Anti-faktor-H-antikroppar 23

VWEF-klyvande proteas ADAMTS13 VWEF-klyvande aktivitet

Mutation i ADAMTS13-genen
Anti-ADAMTS13-antikroppar

Flera metoder beskrivs av Manea et al [34]
och pé sidan 1092 i detta nummer

Kobalaminmetabolism Homocystein, metylmalonsyra i plasma eller urin 1,7
Mutation i MMACHC-genen

Graviditet, HELLP-syndrom Graviditetstest, leverfunktion 1,2

Autoimmunitet SLE, antikardiolipinantikroppar 3
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och intravenos vatsketillforsel ska ersatta forluster och perspi-
ratio insensibilis (svett, andning). Akut njursvikt kan leda till
rubbningar i syra—bas- och kaliumbalans samt hogt blodtryck
som bor behandlas, och dialys startas vid behov (tecken pa hy-
pervolemi, svar acidos, hyperkalemi, uremi). Vid EHEC-utlost
HUS kan patienterna kriva extra natriumtillférsel pa grund av
forlust via tarmen. Infusion avisotona l6sningar tidigt i forlop-
pet kan ha en njurskyddande effekt [36], men plasma ér inte ef-
fektivvid den sortens HUS.

Svara tarmkomplikationer kan kréva total parenteral nutri-
tion och eventuellt kirurgisk atgard. CNS-paverkan kan leda
till krampanfall som behandlas enligt sedvanliga rutiner.
Trombocyter ska inte ges rutinméssigt, eftersom dessa kan
forvarra sjukdomen; de ges dirfor endast pa vitalindikation,
aktivblodning eller infor kirurgiskt ingrepp om trombocythal-
ten ar <10 x 109/1. Blodtransfusioner (leukocytbefriade erytro-
cyter) ges vid hemoglobin <60 g/1.

Antibiotikabehandling vid EHEC-utlést HUS rekommende-
ras inte, eftersom bakterien kan frisdtta mer toxin vid celldod
[37], men bor ges vid HUS utl6st av invasiv pneumokockinfek-
tion.

An s liange finns det inga specifika behandlingar vid trombo-
tisk mikroangiopati, men om genesen ir kartlagd kan behand-
lingen inriktas mer adekvat. Patienter med atypiskt HUS och
TTP behandlas med plasmaferes for att byta ut en muterad el-
ler dysfunktionell plasmafaktor [1]. Patienter med kongenital
TTP orsakad av mutationer i ADAMTS13 kan vid skov behand-
las med enstaka plasmainfusioner utan plasmabyte men kri-
ver regelbundna infusioner av firskfrusen plasma, alternativt
Octaplas (virusinaktiverad plasmapool), var 3-6 vecka for att
forhindra recidiv. Eftersom det kan ta rétt lang tid att komma
fram till orsaken bakom HUS eller TTP, rekommenderar man
att snarast mgjligt starta plasmabehandling pa patienter med
misstdnkt atypiskt HUS eller TTP. Stora méngder plasma bor
inte tillféras utan att man tar bort en del genom plasmaferes,
eftersom patienter med nedsatt njurfunktion har 6kad risk for
overbelastning och lungddem.

Plasmabehandling eller plasmaferes fortgar tills trombocyt-
halten normaliserats >150 x 109/1 i 2 veckor och hemolysen
har upphort. Om man under tiden finner att patienten har en
diagnos som inte svarar pa plasmabehandling, t ex bristfillig
kobalaminmetabolism (som bor behandlas med hydroxikoba-
lamin, folsyra och betain), eller om patienten utvecklar biverk-
ningar som TRALI (transfusionsrelaterad akut lungskada), bor
plasmabehandlingen avbrytas.

Mer specifika behandlingar for atypiskt HUS och TTP kan
finnas i framtiden, t ex faktor H- eller ADAMTS13-koncentrat.
Dessa kommer dock inte att kunna anvindas effektivt pa pati-
enter med autoantikroppar som kan behandlas med rituximab
(anti-CD-20-antikroppar) [38].

Eftersom de flesta studier tyder pa en viktig roll fér Shiga-
toxin vid patogenesen av EHEC-utlést HUS, testas olika be-
handlingar riktade mot toxinet i tarmen. Inga av dessa behand-
lingar har hittills kunnat forhindra att HUS utvecklas.

Transplantation

Patienter som utvecklar njursvikt kan aterhdmta njurfunktio-
nen efter en period i dialys, men vid terminal njursvikt kan
transplantation vara indicerad. Tyvérr finns det risk for ater-
fall av grundsjukdomen i transplantatet hos patienter med aty-
piskt HUS. Risken ar storst for patienter med faktor H- och fak-
tor I-mutationer, dir cirka 80-100 procent utvecklar recidiv
efter transplantation, eftersom det muterade proteinet finns
kvar i patientens cirkulation [4]. Patienter med MCP-mutatio-
ner loper betydligt mindre risk for aterfall, eftersom MCP &r
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cellbundet, och ett muterat protein bor inte finnas pa trans-
plantatets celler.

Risken for recidiv ar lika stor om man tar njure fran levande
donator, men man bor utesluta mutationer hos besliktad till-
tankt givare. Eftersom komplementhdmmare syntetiserasile-
vern, har man i enstaka fall utfért kombinerade lever- och njur-
transplantationer med plasmaferes fére och under operation
med goda resultat [39, 40].

Prognos

Vid EHEC-utlést HUS ar prognosen god, och mortaliteten i
vastvarlden ar <5 procent. Njurpaverkan kan besta sisom pro-
teinuri, kreatininstegring och hégt blodtryck. Mortaliteten ar
mycket hogre vid pneumokockutlést HUS [11]. Patienter med
atypiskt HUS utvecklar terminal njursvikti cirka 50 procent av
fallen, och mortaliteten &r cirka 25 procent under det akuta
forloppet. Patienter med MCP-mutationer har lattare sjukdom
och ir sillan dialyskriavande [4], medan prognosen ar sdmre
hos patienter med faktor H-mutationer.

TTP 4r en mer systemisk sjukdom som kan drabba flera or-
gan. Prognosen beror pa vilka organ som drabbas; vissa patien-
ter kan utveckla bestdende epileptisk aktivitet eller paverkan i
andra organ. Mortaliteten har minskat till <10 procent, efter-
som de flesta patienter svarar pa plasmabehandling.

Forebyggande behandling

EHEC-infektion kan férebyggas genom 6kad hygien i hemmet.
Kott bor vara vilforberett och inte dtas ratt, gronsaker bor
skoljas ordentligt, och mjélk bor vara pastoriserad. Efter ett ut-
brott av EHEC i samband med intag av kallrokt korv har re-
kommendationerna for korvtillverkning reviderats [10]. Fall av
EHEC-infektion ska smittskyddsanmélas for att forhindra se-
kundirspridning. Vid atypiskt HUS och TTP kan sjuklighet f6-
rebyggas i vissa fall genom regelbundna plasmabehandlingar
(plasmaferes eller plasmainfusion) med farskfrusen plasma el-
ler Octaplas.

Mer specifik behandling i framtiden

Under de senaste 10 aren har mycket kunskap vunnits kring
patogenesen av bade HUS och TTP. Genom adekvat diagnostik
kan vi skilja mellan EHEC-utlést HUS, atypiskt HUS och TTP
och ge sakliga rad om behandling och transplantation. I framti-
den kan den nya kunskapen ocksa leda till mer specifika be-
handlingar.

B Potentiella bindningar eller jédvsforhdllanden: Inga uppgivna.
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