
Kanama sorunu olan bir hastadan laboratuvar testleri istenmeden önce, iyi bir öykü ve fizik muayene ile %90’›na do¤ru bir ön tan›
konulabilece¤i unutulmamal›d›r. Bu ön tan› deste¤inde uygun laboratuvar testleri istenerek kesin tan›ya var›labilir, böylece gereksiz
ve masrafl› testlerden kaç›n›lm›fl olur. ‹lk aflamada ilk basamak testleri olarak tan›mlanan genel tarama tetkikleri istenmelidir (1- 3).

Tüm hastalarda yap›lmas› gereken ““‹‹llkk  BBaassaammaakk  TTeessttlleerrii””::
11..  TTaamm  kkaann  ssaayy››mm››::  Klini¤i nedeniyle trombositopeni düflünülen bir hastada bu durum do¤rulan›r ya da d›fllan›r. Ayr›ca efllik eden

anemi varsa ve eritrositler mikrositer ise kronik kanama ataklar›, normositer ise akut kanama düflünülür. Anemi, trombositopeni, löko-
sit de¤ifliklikleri varl›¤›nda özellikle akut lösemiler ve kemik ili¤i tutulumu ile giden baflta lenfoma olmak üzere di¤er maligniteler ay›r›-
c› tan›ya girmelidir (1). 

22..  PPaarrmmaakk  uuccuunnddaann  hhaazz››rrllaannmm››flfl  ppeerriiffeerriikk  kkaann  yyaayymmaass››::  Tam kan say›m›ndaki trombositopeninin do¤rulanmas› (psödotrombositope-
ni ekarte edilmelidir), trombosit büyüklü¤ü, boyanma özelli¤i, küme oluflturma fonksiyonunu de¤erlendirmede çok yard›mc› bir tetkik-
tir. Özellikle baz› hastal›klarda trombosit büyüklü¤üne göre ön tan› konulabilir. Bunlardan birkaç›: Hem normal, hem de büyük trombo-
sitlerin birarada oldu¤u immun trombositopenik purpura (‹TP), dev trombositlerle karakterize Bernard Soulier sendromu, May Hegglin
anomalisi, küçük trombositlerle karakterize Wiskott-Aldrich sendromudur. Ayr›ca eritrosit ve lökositler de de¤erlendirilmelidir (1). 

33..  PPrroottrroommbbiinn  zzaammaann››  ((PPTT))
44..  AAkkttiivvee  ppaarrssiiyyeell  ttrroommbbooppllaassttiinn  zzaammaann››  ((aaPPTTTT))::  PT ve aPTT hemostaz›n ikinci faz›n› de¤erlendirmek için kullan›l›r. PT ekstrensek ve

ortak yolu, aPTT ise intrensek ve ortak yolu de¤erlendirmek için kullan›l›r. Heparin kontaminasyonu yoklu¤unda uzam›fl aPTT de¤eri
konjenital faktör eksikli¤i, dolaflan antikoagülan veya inhibitöre ba¤l› olabilir. PT ve aPTT genellikle faktör düzeyleri %40’›n alt›nda ol-
mad›kça uzamaz (1). 

55..  TTrroommbbiinn  zzaammaann››  ((TTTT))  vvee  ffiibbrriinnoojjeenn  ddüüzzeeyyii::  Son y›llarda ilk basamak testleri içerisinde yer almas› gerekti¤i vurgulanmaktad›r. Trom-
bin zaman› uzunlu¤u düflük fibrinojen düzeyine, fibrin y›k›m ürünlerinin art›fl›na veya heparin kontaminasyonuna ba¤l› olabilir. Bu ne-
denle reptilaz zaman› ile birlikte de¤erlendirilmesi gereklidir. Reptilaz zaman› normalse ön planda heparin etkisi düflünülmelidir, uzun-
sa düflük fibrinojen düzeyine ba¤lanabilir (1). 

PT, aPTT ve TT sonucuna göre olas› nedenler Tablo 1’de özetlenmifltir (3).
Son y›llarda kanama zaman›n›n birinci basamak testleri içerisinde yer almamas› önerilmemektedir (1-3). Ancak baz› merkezlerde

kanama zaman› ilk basamak testlerindendir.
Birinci basamak testlerinin sonucunda elde edilen patolojik bulgulara göre ileri testlere (kar›fl›m testi, p›ht›laflma faktörlerinin düze-

yi, PFA-100, yap›lam›yorsa kanama zaman›, trombosit fonksiyon testleri, kemik ili¤i aspirasyonu vb.) geçilir (1-3). 
Bu testlerden biri kar›fl›m testi’dir. Anormal PT ya da aPTT sonucu al›nd›¤›nda kar›fl›m testi yap›larak inhibitör varl›¤›na m›, konjeni-

tal faktör eksikli¤ine mi ba¤l› oldu¤u saptanmal›d›r. Hasta plazmas› ve normal plazma eflit volümde kar›flt›r›ld›¤›nda en az %50 oran›n-
da düzelme oluyorsa faktör eksikli¤ine, düzelme yoksa inhibitöre ba¤l› olarak yorumlan›r. Ancak inhibitörü olan ço¤u hastada kanama
semptomu olmaz. Bu inhibitörlere en iyi örnek lupus antikoagülan›d›r. Lupus antikoagülan›na ba¤l› kanama bir tek faktör II aktivitesi
azalm›fl olan PT’nin de uzad›¤› durumda olabilir. Çocuklarda ço¤u inhibitör tipik olarak geçicidir, viral infeksiyonlarla birliktedir ve ge-
nellikle birkaç gün ve hafta aras›nda kaybolur (1).

Aile öyküsü veya kar›fl›m testi faktör eksikli¤i düflündürüyorsa spesifik koagülan faktör düzeyleri ölçülmelidir. Konjenital faktör eksik-
likleri de¤erlendirildi¤inde FVII eksikli¤inde sadece PT; FVIII, IX, XI eksikli¤i ve vonWillebrand hastal›¤›’nda sadece aPTT (vWH’n›n baz›
tiplerinde kanama zaman› da uzar); fibrinojen, FII, V ve X eksikli¤inde ise hem PT, hem de aPTT uzar. Bu faktör eksikliklerinin hepsi kana-
maya neden olurken, aPTT’yi uzatan FXII, prekallikrein,yüksek molekül a¤›rl›kl› kininojen eksikli¤inde kanama semptomu olmaz (1-3, 9).

PPrriimmeerr  HHeemmoossttaazz  DDeeffeekkttii  ‹‹ççiinn  TTaarraammaa  TTeessttlleerrii:: “Template” kanama zaman› geleneksel olarak ilk istenen tetkiktir. Ancak yeni bir
yöntem olan trombosit fonksiyonu analizatörü PFA-100’ün kullan›ma girmesi ile giderek önemini kaybetmifltir. vWH ve baz› trombosit
hastal›klar›nda önemli bir tetkiktir. E¤er anormal bir sonuç al›n›rsa vWH ile ilgili tetkikler ve trombosit agregasyon testleri istenmelidir.
Trombositopeni varl›¤›nda trombosit agregasyon testleri yanl›fl sonuç verece¤inden bu durumda istenmemelidir (1). Trombosit agre-
gasyon testleri ADP, epinefrin, kollajen, trombin, araflidonik asid, ristosetin gibi trombosit agonistleri eklendikten sonra trombosit ag-
regasyonunun derecesini ve paternini ölçer. Bernard Soulier sendromu, Glanzmann trombasteni ve trombosit depo havuz defektlerin-
de önemli bir tetkiktir. Bernard Soulier sendromu ve Glanzmann trombasteni ile uyumlu sonuçlar al›n›rsa ak›m sitometrisi ile trombo-
sit yüzey glikoprotein ekspresyonu direkt olarak saptanmal›d›r (1). 

fiekil 1’de kanama sorununa yaklafl›m flematize edilmifltir (3). Ancak, ilk basamak testleri sonucunda kanama sorunu oldu¤u düflü-
nülen bir hastada ileri de¤erlendirmeler, takip ve tedavi Pediatrik Hematoloji Klinikleri taraf›ndan yap›lmal›d›r.

Hasta çocuklarda FVIII gibi baz› faktörlerin düzeyi çok yükselir, bu da koagülasyon testlerini etkileyerek di¤er faktörlerin hafif ek-
sikliklerini maskeleyebilir. Bu nedenle ay›r›c› tan›da kuvvetle hemostatik hastal›k da yer alan hasta bir çocukta, tarama testleri normal
olsa bile tüm faktör düzeylerinin istenmesi de önerilmektedir (3).

P›ht›laflma Testlerinin Sonuçlar›n› Etkileyebilen Faktörler

HHaassttaann››nn  yyaaflfl››::  Özellikle yaflam›n ilk alt› ay›nda hemostatik sistem de¤erlendirilirken gestasyon yafl› ve postnatal yafl mutlaka dikka-
te al›nmal›d›r, bunun nedeni koagülasyon sisteminin ço¤u komponentinin postnatal alt›nc› ay civar›nda eriflkin de¤erlere ulaflmas›d›r.
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Bu nedenle çocukluk ça¤›nda koagülasyon sistemini de¤erlendirirken özellikle Andrew ve arkadafllar› taraf›ndan haz›rlanan özel tab-
lolar kullan›lmal›d›r, bu tablolarda 0-16 yafl aras› çocuklar için ortalama ve da¤›l›m de¤erleri verilmektedir (4-9). Çocuklarda en s›k rast-
lanan koagülasyon bozukluklar› Tablo 3’de görülmektedir (3). Ayr›ca, yenido¤anlarda trombosit hipofonksiyonu da saptanm›flt›r (10). 

Kan örne¤inin al›nmas›: Kan örne¤i en az 20 dakika istirahat sonras›, sakin bir ortamda sabah aç karn›na al›nmal›d›r, plazmadaki li-
pidler baz› otomatik cihazlar›n ölçümünü etkileyebilir. Damar yolu birkaç deneme ile zorlan›r veya gereksiz turnike uygulan›rsa doku
s›v›lar›ndan kar›flan doku tromboplastininin etkisiyle ya da hava damlac›klar› ile p›ht›laflma süresi hatal› olarak k›salabilir. Heparin ile
kontamine olmufl bir damar yolundan al›nan kan örne¤inde koagülasyon test sonuçlar› uzam›fl olarak saptan›r (2). 

Acosta ve arkadafllar›n›n yapt›¤› bir çal›flmada anormal PT ve/veya aPTT nedeniyle sevk edilen hastalar›n sadece %20’sinde ko-
agülopati saptanm›flt›r. Öz veya soygeçmiflinde kanama öyküsü olmayan hastalarda tekrarlanan PT, aPTT ölçümlerinin normal bulun-
mas›n›n negatif öngörü de¤erinin %95’den fazla oldu¤u bildirilmifltir (11). Shah ve arkadafllar› ise bu oran› %80 olarak verirken, kana-
ma öyküsü varl›¤›nda pozitif öngörü de¤erini %62 olarak saptam›fllard›r (12). Bu nedenle testlerin yukar›da verilen koflullar sa¤lanarak
iki ayr› günde ölçülmesi daha do¤ru bir yaklafl›m olacakt›r. 

Tüpler ve antikoagülan maddeler: Koagülasyon testlerinde “aç›k mavi renkli” kapa¤› olan vakumlu ve steril sitratl› tüpler kullan›l-
mal›d›r, kan ve sitrat oran› 9:1 olmal›d›r. Polistemisi olan yenido¤anlarda standart oranda sitrat kullan›l›rsa hematokrit yüksekli¤i nede-
niyle plazma miktar› az olaca¤›ndan afl›r› sitrat oran› oluflur ve PT ve aPTT testleri hatal› olarak uzun bulunabilir, bu vakalarda da he-
matokrit de¤erine göre düzenlenmifl özel tablolar kullan›larak sitrat miktar› düzenlenmelidir (2). 

Kan›n kimyasal özellikleri: Hiperlipidemi yan›nda hiperbilirübinemi de sonuçlar› etkileyebilir. Hemoliz de p›ht›laflma sistemini aktive
ederek aPTT’nin k›salmas›na neden olabilir.

Kan örne¤inin transportu: Kan örne¤i çok s›cak yaz günleri d›fl›nda oda ›s›s›nda tafl›nabilir. Kan al›n›p plazma elde edildikten sonra
4-6 saat içinde çal›fl›lmal›, ayn› gün test yap›lamayacaksa plazma k›sm› dondurulduktan sonra –20 derecede 15 gün, -70 derecede 6 ay
güvenle saklanabilir (2). 

TTaabblloo  11..  PPTT,,  aaPPTTTT  vvee  TTTT  ssoonnuuccuunnaa  ggoorree  oollaass››  nneeddeennlleerr  ((33))
PPTT AAPPTTTT TTTT OOllaass››  nneeddeenn

↑ N N -Faktör VII eksikli¤i
-Erken dönem karaci¤er disfonksiyonu
-K vitamini eksikli¤inin erken dönemi
-Warfarin al›m›
PT’ye dayal› faktörler ölçülmelidir.

N ↑ N -Faktör VIII eksikli¤i [hemofili A/vonWillebrand hastal›¤› (vWH)]
-Faktör IX, XI, XII veya kontakt faktörlerin eksikli¤i (intrensek yol)
APTT’ye dayal› faktörler ölçülmeli, vWH taranmal›d›r (PFA-100, FVIII:C, VWF:Ag, VWF:Rco, RIPA; vWH tip2B’de trombosit 
say›s› da azal›r)
-Lupus antikoagülan› ya da di¤er koagülan faktör inhibitörleri
[DRVVT, antikardiolipin, anti-b2GP1 antikorlar›, inhibitor tarama-kar›fl›m (mixing) test]

N N ↑ -Hipofibrinojenemi
-Disfibrinojenemi
Reptilaz zaman› da istenmelidir.

↑ ↑ N -Faktör II, V, X eksikli¤i (ortak yol)
-A¤›r K vitamini eksikli¤i
-Karaci¤er hastal›¤›
-Masif transfüzyon
-Afl›r› heparinizasyon
-Afl›r› warfarinizasyon
PT ve APTT’ye dayal› faktörler, INR ölçülmelidir

N ↑ ↑ -Heparin
Reptilaz zaman› da istenmelidir. 

↑ ↑ ↑ -DIC (genellikle trombositopeni ile birliktedir.)
-Afl›r› heparinizasyon 
-A¤›r hipo- veya afibrinojenemi
D-dimer, reptilaz zaman› da istenmelidir.

N N N Tüm testler normal, fakat kanama öyküsü var – 
Tablo 2’deki nedenler düflünülmelidir.

PFA-100: in-vitro kanama zaman› ölçen trombosit fonksiyonu analizatörü; VWF:Ag: von Willebrand faktör antijeni; VWF: Rco: von Willebrand faktör ristosetin kofaktör aktivitesi; 
RIPA: Ristosetinin uyard›¤› trombosit agregasyonu; DRVVT: dilute Russell Viper Venom zaman›
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Trombositlere Ba¤l› Kanama Bozukluklar›na Yaklafl›m

Trombositopeni (‹TP baflta olmak üzere lösemi, myelodisplastik sendrom, aplastik anemi, ilaçlar, DIC, hemolitik üremik sendrom,
TTP, Evans sendromu, vWH tip 2B, Wiskott-Aldrich sendromu, sistemik lupus eritematozis, antifosfolipid antikor sendromu, viral infek-
siyonlar, H. Pylori infeksiyonu, hipersplenizm vb.) ya da trombosit fonksiyon bozuklu¤una (konjenital: adhezyon defekti yapan Bernard-
Soulier sendromu, agregasyon defekti yapan Glanzman trombasteni veya sal›n›m sorununa ba¤l› depo havuz defektleri; edinsel: üre-
mi, aspirin kullan›m› vb.) ba¤l›d›r (1-3, 13). Purpurik kanamas› olan hasta geldi¤inde ilk yaklafl›m plan› afla¤›da verilmifltir.

fifieekkiill  11..  AAnnoorrmmaall  mmoorraarrmmaa  vveeyyaa  kkaannaammaaddaa  aarraaflfltt››rrmmaa  ((ttüümm  aarraaflfltt››rrmmaallaarr››nn  hheerr  hhaassttaaddaa  yyaapp››llmmaass››nnaa  ggeerreekk  oollmmaadd››¤¤››nnaa  ddiikkkkaatt  eeddiillmmeelliiddiirr  ((33))..

BBaaflflllaanngg››çç  LLaabboorraattuuvvaarr  DDee¤¤eerrlleennddiirrmmeessii
Düflük trombosit say›s› Anormal koagülasyon Normal trombosit say›s›   

↓ ↓ Normal koagülasyon 
‹kinci örnekle konfirme edilmelidir Tablo 1 ↓

Monospot/viral seroloji Faktör ölçümleri
Kemik ili¤i aspirasyonu/biyopsisi vonWillebrand hastal›¤› taramas›

Trombosit antikoru PFA-100 ile in vitro kanama zaman›
Otoantikorlar FXIII taramas›/aktivitesi

Fankoni aplastik anemisi taramas› Alfa-2 antiplazmin düzeyi
Euglobulin p›ht› erimesi

PAI-1 aktivitesi
Trombosit agregasyon testleri

Ak›m sitometrisi ile glikoprotein ekspresyonu

PPuurrppuurriikk  KKaannaammaass››  OOllaann  HHaassttaa
↓ ↓

Trombositopeni Trombosit say›s› normal
↓ ↓

Trombositopeni nedenlerinin araflt›r›lmas› Kanama zaman›
Trombosit fonksiyon testleri

↓ ↓
Kanama zaman› uzun uzun normal

Trombosit fonksiyon testleri anormal normal
↓ ↓

Trombosit fonksiyon bozukluklar› Vasküler nedenler

TTaabblloo  22..  ‹‹llkk  bbaassaammaakk  tteessttlleerrii  nnoorrmmaall  oollmmaass››nnaa  rraa¤¤mmeenn  kkaannaammaa  ee¤¤iilliimmii
yyaarraattaann  hhaassttaall››kkllaarr  ((33))

von Willebrand hastal›¤› (vWH) tip 1

Hafif tip hemofili A ve B

Hafif tip faktör XI eksikli¤i veya di¤er faktörlerin hafif eksikli¤i 

Faktör XIII eksikli¤i

Alfa-2 antiplazmin eksikli¤i

Plazminojen aktivasyonu inhibitörü-1 (PAI-1) eksikli¤i

Glanzmann trombasteni

Trombosit depo havuz hastal›¤›

Trombosit sal›n›m defekti

Kollajen hastal›klar

C vitamini eksikli¤i 

Baz› vasküler kanama bozukluklar›

TTaabblloo  33..  ÇÇooccuukkllaarrddaa  kkooaaggüüllaassyyoonn  bboozzuukklluukkllaarr››nn››nn  eenn  ss››kk  nneeddeennlleerrii  ((33))..
KKaall››ttssaall
von Willebrand hastal›¤›
Hemofili A
Hemofili B
Faktör II, V, VII, X, XI, XII ya da FXIII eksikli¤i
Dis-, hipo- veya afibrinojenemi
Alfa-2 antiplazmin eksikli¤i
Plazminojen aktivasyonu inhibitörü (PAI)-1 eksikli¤i
EEddiinnsseell
K vitamini eksikli¤i
Karaci¤er hastal›¤›
Dissemine intravasküler koagülasyon
Masif transfüzyon sendromu
Dis- veya hipo-fibrinojenemi
Malignite ile birlikte
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Yenido¤an döneminde saptanan trombositopeni de¤erlendirilirken ise yenido¤an›n “hasta” veya “iyi görünümlü” olmas›na göre et-
yoloji de¤iflebilmektedir. Hasta yenido¤anda infeksiyonlar (özellikle bakteriyel, viral), hipoksi, RDS, pulmoner hipertansiyon, nekrotizan
enterokolit, tromboz, konjenital kalp hastal›¤›, konjenital lösemi, Kasabach-Merritt sendromu, TAR sendromu; iyi görünümlü
yenido¤anda alloimmun trombositopeni, maternal otoimmun hastal›k, infeksiyonlar, Wiskott-Aldrich sendromu, amegakaryositik trom-
bositopeni ve trizomi 13, 18 ay›r›c› tan›da yer almaktad›r (1).

P›ht›laflma Faktörlerine Ba¤l› Kanama Bozukluklar›na Yaklafl›m

Bu bozukluklar konjenital veya edinsel olabilir. Konjenital bozuklu¤u olan vakalarda p›ht›laflma faktörünün yap›m› k›smen veya
tamamen azalm›fl olabilece¤i gibi, disfonksiyonel bir protein de kanama sorunu yaratabilir. Edinsel bozukluklarda genellikle inhibitör
varl›¤›na ba¤l› inaktivasyon veya afl›r› tüketim vard›r (1-3, 9). Afla¤›da kanama flikayeti ile gelen ve aPTT uzunlu¤u saptanan hastaya
yaklafl›m verilmektedir. 
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KKoollaayy  MMoorraarrmmaa,,  HHeemmaattoomm,,  HHeemmaarrttrroozz  vveeyyaa  
SSüünnnneett  KKaannaammaass››  SSoonnrraass››  KKaannaammaa  ‹‹llee  GGeelleenn  HHaassttaa

↓
aPTT

↓ ↓
Normal Uzam›fl
Tablo 2 Hemofili A, B, Faktör XI eksikli¤i

vWH
↓

1:1 normal ve hasta plazmas› kar›fl›m›
↓ ↓

aPTT normale dönüyor aPTT uzun
Faktör eksikli¤i ‹nhibitör varl›¤›
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