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Blutungsstorungen

 angeboren vs. erworben

klinischen Gesamtkontext beachten

Globaltests (Quick, APTT, Thrombozyten)

« Blutausstrich bei Thrombozytopenien + MPV
« Gezielte Spezialdiagnostik (insbesondere von
Willebrand Syndrom, Thrombozytopathie, FXIlI-
Mangel)



Blutungsstorungen

von Willebrand Syndrom
Thrombozytopathien

- Storage pool Defekte

- ,,Aspirin-like®“ Defekte

- Bernard-Soulier Syndrom

- Thrombasthenie Glanzmann

Thrombozytopenien

Koagulopathien
- Hamophilie A/B



Praanalytische Fallstricke

« Blutentnahme-Technik

- langer venoOser Stau — Fibrinolyseaktivierung

- verzogerte Blutentnahme, kleinlumige Kanulen, verscharfte Aspiration
— Thrombingeneration — Fibrinbildung — Verbrauch

» Unterfullung der Probe u. Schaumbildung

- hohere Citratkonzentrationen — verlangerte Gerinnungszeiten

« Hamatokrit-Wert (>55-60%)

— verlangerte Gerinnungszeiten

* Pseudo-Thrombozytopenie

* Heparin




Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

17 Jahre, weliblich

Nachblutung nach ZE, TE, Adenotomie,
verstarkte Menstruationsblutung

Quick 82, APTT 41s, Thromboz. normal

Weitere Diagnostik ?

vWEF-Parameter (Akt, Ag, CBA) ?
Blutungszeit ?

F VIII-Aktivitat ?
Thrombozytenaggregometrie (RIPA) ?
ggf. Multimeren-Analyse ?




Mannucci, N Engl J Med 2004




Struktur des F Vlll/von Willebrand Faktor Komplexes

Factor VI
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Mannucci, N Engl T Med 2004°




Diagnostischer und therapeutischer Algorithmus beim

von Willebrand Syndrom (VWS)

Familie mit vWS

Niedriger VWF ﬂ

I ~

Blutungssymptome

Patientenevaluation (Blutungsscore)

!

abnormaler
Blutungsscore

nein

nur vWF messen,
wenn keine OPs

|

Thrombozytopathie ? | g nein
andere Ursachen ?

red. VWF — |
(< 40 %)

- VWE Aktivitat

- Collagen-Bindungs-Akt.
™~ - von Willebrand Antigen

I

vWS wahrscheinlich, RIPA, Desmopressin-
Test, Familienuntersuchung

!

!

Ansprechen auf Desmopressin

Kein Ansprechen auf Desmopressin

! !

!

Desmopressin fir FVIIIIVWF Konzentrate f.
Blutungen / kleine OPs schwere Blutungen /
grof3e OPs

FVIIIVWF
Konzentrate prophyl. /
bei Blutungen

modifiz. nach
Rodeghiero et al, Blood 2009



Von Willebrand Syndrom (vVWS)

Phanotyp Defekt Vererbungsmodus

1 (60-80% d.F.) partieller quantitativer Mangel autosomal dominant

Penetranz/Expressivitat variabel

2 qualitative Defekte autosomal dominant
selten autosomal rezessiv
A defekte Thrombozyten-abhangige
Desmopressin ohne Effekt ~ VWF-Funktionen, Mangel grof3er Multimere
B erhéhte Thrombozyten-abhéngige (DD: platelet-type vVWS; Gplb)
cave Desmopressin ! vWF-Funktionen, Mangel grof3er Multimere
M defekte Thrombozyten-abhangige

Desmopressin oft ineffektiv.~ VWF-Funktionen, normale Multimere
N gestodrte Bindung des vVWF an FVIII

Desmopressin oft ineffektiv

3 schwerer/kompletter Mangel an vVWF autosomal rezessiv
und mafig schwerer FVIII-Mangel

Modifiz. nach Mannucci, N Engl J Med 2004



Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

87 Jahre, mannlich

rez. GIl-Blutungen bei Angiodysplasien,
bek. Aortenklappenstenose

Quick 75%, APTT 42s; Thromboz. 1,8 Mio
Weitere Diagnostik ?

o VWF-Parameter (Akt, Ag, CBA)

e Blutungszeit

e F VIII-Aktivitat
 Thrombozytenaggregometrie (RIPA)
e ggf. Multimeren-Analyse

o Abklarung MPS

« Abklarung Paraproteinamie




Erworbenes von Willebrand-Syndrom bei Aortenklappenstenose

von Willebrand
factor cleaved by
ADAMTS 13

Aortic stenosis :
von Willebrand factor >

Deficit in large
multimers

:| Large multimers

J.E. Sadler, NEJM 349:323-325; 2003

Von Willebrand Factor High-

Molecular-Weight Multimers (3¢)
[= -]
|

0 0 40 60 B0 100
Mean Transvalvular Gradient ([mm Hg)

Vincentelli et al.,, NETM 349: 343-349; 2003

Heyde Syndrom:

Erworbene Aortenklappenstenose
Blutungen aus Angiodysplasien
des Kolons

NEJM 1958



http://content.nejm.org/content/vol349/issue4/images/large/08f1.jpeg

Kasuistik

Patient:
Anamnese:
Befunde:

Problemstellung:

Weitere Diagnostik:

26 J., 30.SSW, Fragmin P wg. FVL-Mut.

spontane Petechien bd. US u. enoral

Quick 83, APTT 35s, Thromboz. 6.000

Verdachts-Diagnose ?

HIT-AntikGrper ?

BB inkl. Diff.-BB, Retis
Knochenmarkpunktion ?
anti-thrombozytare AK (MAIPA) ?
HCV-/HIV-Serologie , H. pylori
Blutgruppe (Rh), DAT







Schleimhautblutung




Thrombozytopenie: Klinische Manifestationen

NATIV
O3LA/S

A

ITP

72J, m
Thrombozyten: 3.000/pl

intrazerebellare
Einblutung

sekundar
Hirnmassenblutung




Thrombozytopenien

Ursachen

e Bildungsstorungen

- verminderte Megakaryozytopoese
- Ineffektive Thrombozytopoese

e Erhdhter Verbrauch

- Immunologische Mechanismen
- nicht-immunologische Mechanismen

e Sequestration beil Splenomegalie




Definition der Thrombozytopenie

44 J, m - ,,Check-up*

1. Thrombozyten: 24.000/pl
@ Blutungszeichen

Pseudothrombozytopenie”
2. Kontrolle der Thrombozytenwerte:

42.000/ul  (EDTA)
158.000/ul  (Zitrat)
172.000/ul  (Heparin)




Differentialdiagnose der isolierten Thrombozytopenien

Isolierte
Thrombozytopenie

Pseudo-
thrombozytopenie

Immun-
thrombozytopenie

I
MDS (Fruhstadium)

Benigne Schwangerschafts-
thrombozytopenie

Angeborene Formen

I
Medikamentds

bedingt

|
Infekt-getriggert
(Kinder)
(HCV, HIV)

Immunthrombo-

zytopenie (ITP)
I

Primar Sekundar



Kasuistik

Patient:
Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

9 jahriger Junge (Kasachstan)

spontane Einblutung rechtes Kniegelenk

Quick 91%, APTT 64s, VIII 81 %

weitere Diagnostik ?

Mischversuch ?

dRVV-Zeit (Russel Viper Venom) ?
FIX?

FXI?

F XII?

Familienanamnese ?







Klassische Aktivierungskaskade

[ Kontakt- ] [Gewebefaktor]
aktivierung

Xl

Xl

VI

APTT VI TI.DZ
X (Quick)
|

Fibrinogen | ===y | Fibrin




Kasuistik

Patient: 19 Jahre, mannlich; schwere Hamophilie A;
blutungsvorbeugende Dauersubstitution

Anamnese: spontane Einblutung li. Unterarm
Befunde: Quick 91%, APTT 84s, VIII <1 %
Problemstellung: weitere Diagnostik ?

Optionen: e Mischversuch ?

 F VIlI-Inhibitor Bestimmung (Bethesda)
e dRVV-Zeit?

e FIX?

e FXI?







APTT-Verlangerung

grenzwertige / maldige
APTT-Verlangerung (£ 50 Sek)

Blutungsneigung Blutungsneigung

vorhanden fehlt

ausgepragte APTT-
Verlangerung (>50-100 Sek)




APTT-Verlangerung

/ grenzwertige / mafdige \

APTT-Verlangerung (£ 50 Sek)

Blutungsneigung Blutungsneigung

maoglich fehlt

e von Willebrand S. Typ 1 e Lupus Antikoagulans

¢ Konduktorinnenstatus Infekt (2B, Tonsillitis)
e Leichte/Subhamophilie A/B Thrombosen/Embolien
Thrombozytopenie

Aborte

o /




APTT-Verlangerung

/

ausgepragte APTT-
Verlangerung (>50-100 Sek)

~

Blutungsneigung

vorhanden fehlt

Blutungsneigung

e kongenitaler Mangel
Faktoren VIII, IX, XI

e von Willebrand S. Typ 3

e erworbene faktoren-

\spezifische Inhibitoren

e kongenitaler Mangel
Faktor XII, HMWK

/




Kasuistik

Patient: 57 Jahre, weiblich

Anamnese: Leere Blutungsanamnese (Adenotomie,
Tonsillektomie, Hysterektomie ohne
Blutung)

Befunde: Quick 82, APTT >200s, Thromb. normal

Problemstellung: Weitere Diagnostik ?

Optionen:  vWF-Parameter (Akt, Ag, CBA) ?

e Blutungszeit ?
* F VIII-Aktivitat ?
 F XII-Akt. ?




Klassische Aktivierungskaskade

[ Kontakt- ] [Gewebefaktor]
aktivierung

Xl

Xl

VI

APTT VI TI.DZ
X (Quick)
|

Fibrinogen | ===y | Fibrin




Befundkonstellation

Quick:n APTT:n TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

— troztdem manifeste oder anamnestische Blutungsneigung

Mogliche Ursachen:

e angeborener oder erworbener F XllI-Mangel (selten)

* a,-Antiplasmin-Mangel (sehr selten)

Weitere Diagnostik:

— gezielte Einzelfaktorenanalyse (F Xlll, a.,-AP)




Klassische Aktivierungskaskade

Kontakt-
[ aktivierung ] [Gewebefaktor]

Xl

Xl

VI

APTT VIII | ”
I TPZ

V (Quick)

Il v Xl

Fibrinogen __IE) Fibrin — [ Fitb[)i_:’] J
Stapl




Erworbene hamorrhagische Diathesen

Ursachen

- Lebersynthesestorungen

- Vitamin K-Mangel/-Antagonisten
- DIC / Hyperfibrinolyse

- Verlustkoagulopathie

- Medikamente

- Inhibitoren




Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

57 Jahre, weiblich

Z.n. Polytrauma vor 30 Jahren

Quick 49 %, APTT 51 s; Thromboz 64.000

Verdachtsdiagnose, weitere Diagnostik ?

Fg, TZ, Antithrombin ?
Hepatitis-Serologie ?
Abdomensonografie ?
Einzelfaktorenanalyse ?
vWF-Parameter ?




| eberzirrhose

Thrombo-
zyten-
sequestration

Elimination von
Abbauprodukten

Proteinsynthese

<« Clearance

]

i Inhibitor- i Hyper-
mangel [ koagulabilitét ]
v
Verbrauch
v

Thrombo-

Faktorenmangel—>[ Koagulopathie }(— zytopenie

1

] Verlust: Blutung, Aszites

Hyperfibrinolyse
Hypofibrinolyse







Klassische Aktivierungskaskade

[ Kontakt- ] [Gewebefaktor]
aktivierung

Xl

Xl

VI

APTT VIl | x
I TPZ

v (Quick)

] v
Fibrinogen | ===y | Fibrin




Labordiagnostik

« Thromboplastinzeit nach Quick 84 %
« APTT 1 105 sec.
» Thrombozytenzahl 225




Weiterfiihrende Labordiagnostik

Einzelfaktorenanalyse:

« Faktor I 80 % (>70)
* Faktor V 89 % (>70)
* Faktor VI| 76 % (>70)
@ktor VIII:C <D (>70)
* FVIII low <1%
* Faktor IX 80 % (>70)
* Faktor X 63 % (>70)
* Faktor XI 61 % (>70)
» Faktor XI| 44 % (>70)
* Faktor XIlI 78 % (>70)
* VWFAKt 191 %

« VWF-Antigen 165 %
 vWF-Ratio 1.156




Erworbene Hamophilie A

Inhibitor-Nachweis i e )
ischung

aPTT verlé_ngert i_n 50:/: Pf;;en;fnn%f;rga .
» Keine Korrektur der pm Eso:s dardnormalp
Sofortmessung aPTT
aPTT durch Zugabe von g
Normalplasma im —

Plasmatauschtest (im |
Routinelabor mdglich) 12 | &

« Bethesda-Test* zur oPTTMessung
Bestimmung des HK-

Titers (Speziallabor)!:2
Egvr\]/qoorbﬁmi Inhibitor
unwahrscpheinlich

- y

1)  Von Depka Prondzinski M. Acquired haemophilia due to autoantibodies against factor VIIl. Haemostaseologie 2003; 23 (1): 28-35.
2) Baudo F, de Cataldo F. Acquired hemophilia: a critical bleeding syndrome. Haematologica 2004; 89 (1): 96—100.



Dermatoporose







Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

52 Jahre, mannlich; Z.n. Splenektomie

Fieber bis 40°C seit Vortag, spontane
Sugillationen, HF 140/min, RR 80/50 mmHg

Quick 55%, APTT 66s, Thromboz. 36.000
Verdachtsdiagnose ? Weitere Diagnostik ?
e Thrombinzeit

e Fibrinogen

Antithrombin

D-Dimer

andere Parameter ?




Monocyte

Bacterial, viral,
fungal, or
parasitic infection
or endotoxin

Inhibition

U
. Activated

protein C o

Inflammatory
Response
to Infection

Tissue factor

W
Activated

Unterleukin-1

-

Thrombotic
Response
to Infection

Activated
protein

protein C

P Activated |
protein C

PAI-1

Supression
/ of fibrinolysis
TAFI

Fibrinolytic
Response
to Infection

Bernard et al, NEJM 2001



Disseminierte intravasale Gerinnung

[ Diagnose ]

1. Typische Grunderkran

2. Progrediente Systema

Kung

Ktivierung:

e Fibrinbildung: D-Dimere

e Inhibitorverbrauch: Antithrombin

3.Globale Gerinnungsparameter:

e Thrombozyten, Quick

, APTT, Thrombinzeit, Fibrinogen

— Verbrauchskoagulopathie (Verlauf !)




Fibrinogen Faktor XIII
FpB
Thrombin
A
Fibrin Monomer A
v 1 U
D D

Oligomer \%v
1 Xllla

D-Dimere

Stabilized



D-Dimer Erhohung: Ursachen
 VTE: Sensitivitat/Spezifitat ~ 98/40%
* DIC
 Trauma/ chirurg. Eingriffe (< 4 Wo.)

 Malignhome, Infektionen, Schwangerschaft
« Akute Aortendissektion u.v.m.
« Storfaktoren: RF, HAMA, Hb, Lipidet, Bilirubin?

p D-Dimer Messung bel V.a. VTE dient nur der

Ausschlufddiagnostik (hoher neg. pradikt. Wert) !







Kasuistik

Patient:

Anamnese/Befund:

Labor-Befunde:

Problemstellung:

Therapie-Optionen:

54 Jahre, welbl., Tag 7 nach CE

massive Schmerzen li. Arm, TVT mit fehl.
ven./ art. Fluss in der Duplex-Sono

Quick 86%, APTT 39s, Thromboz. 58.000

weitere Diagnostik ?

Umstellung auf NMH ?
Fondaparinux ?
Danaparoid ?

Lepirudin / Bivalirudin ?

Argatroban ?




Heparin-induzierte
Thrombozytopenie
- Pathogenese - Thrombozyten

® Plattchen Faktor 4

Heparin
.9.

@D “\,

\

VVYV




Heparin-induzierte Thrombozytopenie

Nicht-immunologisch Immunologisch
Beginn Tag 1- 2 Tag 5-14
(Reexposition?; nach Absetzen?)
Haufigkeit 5-10% 1-3%
Thrombozytopenie >100,000/ul <100,000/ul oder Abfall >50%

(Mittelwert: ~ 50,000/ul)

Klinische Prasentation  Asymptomatisch Thromboembolien

Therapie %, Danaparoid, Lepirudin, Argatroban




Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

47 Jahre, weiblich

Aufnahme zur elektiven CE: BA leer

(AE, Zahnextraktionen, 4 Aborte ohne Blutungen)

APTT 46°"; IXc 56 %; Vllic 47 %;
Quick 72 %; TZ + Fbgn + Thromboz. normal

Perioperative Supportivtherapie ?

Substitution mit Plasma, dann OP

OP ! - Thromboseprophylaxe !

OP ! - Keine Thromboseprophylaxe !
Plasmatauschversuch

OP absetzen - Verlegung




Antiphospholipid-Syndrom (APS)

Klinische Kriterien:
e Thromboembolisches Ereignis
(venos u./o. arteriell)

e Schwangerschafts-Komplikationen
- IUFT eines normalen Feten (= 10. Wo.)

- Frihgeburt (< 34. Wo.) eines normalen Feten infolge Eklampsie/
schwerer Praeklampsie oder Plazentainsuffizienz

- 2 3 unerklarte, konsekutive Aborte < 10. Wo. (mutterliche
anatomische/hormonelle/chromosomale u. vaterl. chromosomale
Veranderungen ausgeschlossen)

Revidierte Sapporo Kriterien: Miyakis et al. J Thromb Haemostas 2006



3, Glykoprotein |

Free Thiol Form Oxidized Form
(nonimmunogenic) (immunogenic)
sH>?sH®° s22 g0
B-cell epitope B-cell epitope
oo R39, R43 okis]  R39,R43
DI @R39 DI @R39
@R43 @R43
S=S S-S
DIl Oxidoreductases DIl
<
»
SESs Oxidation S=s
DIl DIl
DIV _s DIV _s
y DV y's
281
3 : 3
S 4306
SH288 s|326 s288
T-cell epitope T-cell epitope
276-290 276-290
Major Species in Major Species in Patients with the
Healthy Persons Antiphospholipid Syndrome

Giannakopoulos & Krilis. N Engl J Med 2013



Pathophysiologie der Thrombogenese

B2GPl immune Endosome
complexes

. Proinflammatory

3-- cytokine release /
Plasmacyt0|d / \ ‘ \
dendritic cells Neutrophll

and monocytes
@ \ Intracellular /
ROS
QT G ) —> G \@

SH SH SH SH
Tnssue

PDI \v\pjpaga“"\ fac""
Increase in
—) thrombus formation {—@ROS

R ———— R

: ——_— ' : e ' 3 pgene T
SHISAV N Tigs BT SR PR NN\ I ET LIRS TR BTG Atttk Decrease in NO Aol Endothelial

RN /xai < TP N.__// ' cell surface
B2GPI /i\ —+®

receptors | Increasein  —

W ®

Giannakopoulos & Krilis. N Engl J Med 2013




Antiphospholipid-Syndrom (APS)

Klinische Kriterien: Laborkriterien:
e Thromboembolisches Ereignis e Anti-Cardiolipin-AK (2-3x ONW)

(vends u./o. arteriell) e B2-Glykoprotein-l1 Antikorper

e Schwangersch. Komplikationen e Lupus Antikoagulanz
(dRVVT, APTT, Mischversuch)

Pravalenz
Bevdlkerung r 0,9 % 1
VTE-Patienten \ 3,1% )
Rezidivierende Aborte 10 - 15%

Bestatigungstest friihestens nach 3 Monaten !



LP 32.43
LP 32.47
LP 25.16




Pathologische Globaltests (Quick, APTT)

1. Faktorendefizienzen:

- singular (i.d.R. kongenital)

- multipel (i.d.R. erworben)

2. Gerinnungsinhibitoren

- Inaktivierend (faktorenspezifisch)

- Interferierend (nicht faktorenspezifisch)




Befundkonstellation |

Quick: path APTT: n TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:




Befundkonstellation |

Quick: path APTT: n TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:
e Synthesestorung des Prothrombinkomplexes
(Vitamin K-Mangel/-Antagonisten, Leberparenchymdefekt)
e angeborener oder erworbener Faktor VIl-Mangel

e normaler Befund bei Neugeborenen




Befundkonstellation |

Quick: path APTT: n TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:
e Synthesestorung des Prothrombinkomplexes
(Vitamin K-Mangel, Cumarintherapie, Leberparenchymdefekt)
e angeborener oder erworbener Faktor VII-Mangel

e normaler Befund bel Neugeborenen

Weitere Diagnostik:

— gezielte Einzelfaktorenanalyse (FVII)




Gewebefaktor




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:

e angeb. Faktorenmangel des intrinsischen Systems
(Hamophilie A/ B, VWS, F XlI- oder F XlI-Mangel)




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:
e angeb. Faktorenmangel des intrinsischen Systems
(Hamophilie A/ B, vWJ-S, F XI- oder F XlI-Mangel)

 interferierender oder spezifischer Inhibitor
(z. B. Lupus Antikoagulans, F VlllI-Inhibitor)




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:
e angeb. Faktorenmangel des intrinsischen Systems
(Hamophilie A/ B, vWJ-S, F XI- oder F XlI-Mangel)

 interferierender oder spezifischer Inhibitor
(z. B. Lupus Antikoagulans, F VlllI-Inhibitor)

e Heparineffekt




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:

angeb. Faktorenmangel des intrinsischen Systems
(Hamophilie A/ B, vWJ-S, F XI- oder F XlI-Mangel)

Interferierender oder spezifischer Inhibitor
(z. B. Lupus Antikoagulans, F VlllI-Inhibitor)

Heparineffekt

praanalytische Artefakte




Befundkonstellation Il

Quick: n APTT: path TZ:n Fbgn:n Thrombos:n BZ:n

Mogliche Ursachen:

e angeb. Faktorenmangel des intrinsischen Systems
(Hamophilie A/ B, vWJ-S, F XI- oder F XlI-Mangel)

 interferierender oder spezifischer Inhibitor
(z. B. Lupus Antikoagulans, F VlllI-Inhibitor)

e Heparineffekt

* praanalytische Artefakte

Weitere Diagnostik:

— Befundkontrolle, Einzelfaktoren, Inhibitornachweis




Kasuistik

Patient:

Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

34J., ,immer gesund gewesen"”

Makrohamaturie, retroperitoneales
Hamatom

Quick 6 %, APTT 64s, TZ, Fg, AT normal
weitere Diagnostik ?

e Mischversuch: Quick 58%

e dRVV-Zeit 94 s (Norm: <45s)

e FILVILIX, X?

e ProteinC?

« ProteinS?

e www.kammerjaeger.de !



Angriffspunkte der Cumarine

TF / Vlla

/\ X

<
| Xa
Villa Hemmung der Vitamin K
0 abhangigen y-Carboxylierung

Xa
»| lla
Fibrinogen l » Fibrin




Klassische Aktivierungskaskade

[ Kontakt- Gewebefaktor

aktivierung

N

Kongenitale hamorrhaglsche
Diathesen “ (QUICk)
Erworbene hamorrhagische V
Diathesen mit
subakut/chronischem Verlauf &
1l X

stabil

Fibrinogen __IE) Fibrin — [ Fibrin ]




Kasuistik

Patient:
Anamnese:

Befunde:

Problemstellung:

Optionen:

46 . Pat. mit bislang leerer BA
multiple Spontan-Hamatome, Epistaxis

Quick 36 %, APTT 62s, TZ 148s, Fg
<80mg/dl, Thromboz. 118.000

weitere Diagnostik ?
e Mischversuch: Quick 49 %
e D-Dimer ?

 Plasminogen ?

Antiplasmin ?

Fibrinspaltprodukte ?
Grundkrankheit !



Klassische Aktivierungskaskade

[ Kontakt- Gewebefaktor

aktivierung

N

Kongenitale hamorrhaglsche
Diathesen “ (QUICk)
Erworbene hamorrhagische V
Diathesen mit
subakut/chronischem Verlauf &
1l X

stabil

Fibrinogen __IE) Fibrin — [ Fibrin ]
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Befundkonstellation Il

Quick: path APTT: path TZ: n Fbgn: n Thrombos: n BZ: n

Mogliche Ursachen:

Synthesestorung des Prothrombinkomplexes
hochdosierte Cumarintherapie

angeborener Mangel der Faktoren Il, V oder X
erworbener F V- oder F X-Mangel (z. B. Amyloidose)
Lupus Antikoagulans

erworbener F V-Inhibitor

normaler Befund bei Neugeborenen

Weitere Diagnostik:

— (gezielte Einzelfaktorenanalyse, Inhibitornachweis




Vielen Dank fur die gute Mitarbeit !!!!





