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Die Hämostaseologie hat in den letzten Jahren zu-      
nehmend an Bedeutung gewonnen. Die Erforschung 
thrombophiler Risikofaktoren als Ursache verschieden-
ster Krankheitsbilder hat wichtige Erkenntnisse für deren 
Therapie erbracht. 

Heute sind zahlreiche neue gerinnungswirksame Sub-
stanzen verfügbar. Indikationsstellung, Dosierung und 
Monitoring der Präparate werden zunehmend komplexer 
und erfordern nicht selten die Mithilfe hämostaseo-
logisch erfahrener Kolleginnen und Kollegen. Ebenso 
konnte durch intensive Forschung die Diagnostik und 
Therapie hämorrhagischer Diathesen weiter optimiert 
werden. Bei der Beurteilung der neuen Methoden zur 
Abklärung einer Blutungsneigung bedarf es hämosta-
seologischer Fachkenntnis und Erfahrung.

Die Hämostase zeichnet sich durch ein Gleichgewicht 
zwischen pro- und antikoagulatorischen Faktoren aus. 
Daraus resultiert die Bereitschaft, eine Blutung rasch 
zu stillen, ohne dabei eine überschießende Gerin-
nungsaktivierung mit der Folge eines Gefäßverschlusses 
zu bewirken. Ist dieses Gleichgewicht gestört, ent-
wickelt sich eine thrombophile oder hämorrhagische 
Diathese. Die entsprechende Ursache wird – neben 
Anamnese und klinischer Untersuchung – anhand von 
Blutuntersuchungen abgeklärt. Die sich daraus erge-
bende Therapie/Prophylaxe wird ebenfalls anhand 
bestimmter Laborparameter überwacht.

Thrombophile Diathese

Als Thrombophilie wird ein Zustand bezeichnet, bei 
dem im Vergleich zur Normalbevölkerung eine erhöhte 
Neigung zu thromboembolischen Ereignissen (arterielle/ 
venöse Thrombosen, Aborte) infolge einer Störung des 
Hämostasesystems besteht. 

Das Thromboserezidivrisiko hängt entscheidend davon 
ab, ob das initiale Ereignis mit einem transienten oder 
persistierenden Risikofaktor assoziiert war. So beträgt 
die Rezidivinzidenz im ersten Jahr nach Beendigung 
einer antikoagulatorischen Sekundärprophylaxe circa 
3 % bei Patientinnen und Patienten mit einem vorüber-
gehenden Risikofaktor, wie zum Beispiel einer voraus-
gegangenen Immobilisierung. Demgegenüber weisen 
Betroffene mit einem persistierenden Risikofaktor, wie 
zum Beispiel einem hereditären Defekt, eine deutlich 
höhere Rezidivinzidenz von circa 10 % auf.

Ziel der Thrombophiliediagnostik ist daher, das individu-
elle Risikoprofil einer Patientin / eines Patienten für throm-
boembolische Rezidive zu ermitteln. Anhand dessen 
kann unter Abwägung des potenziellen Blutungsrisikos 
die Notwendigkeit und Dauer einer Antikoagulation zur 
Sekundärprophylaxe festgelegt werden.

Störungen des Hämostasesystems können entweder  
hereditär sein oder im Zusammenhang mit Krankheiten, 
Medikamenteneinnahmen oder einer Schwangerschaft 
erworben werden. Die Tabellen 1 und 2 (Seiten 6 und 7) 
geben einen Überblick über die wichtigsten hereditären 
und erworbenen Formen der thrombophilen Diathese. 
Anzumerken ist, dass in bis zu 30 % der Fälle kein 
thrombophiler Risikofaktor nachgewiesen werden kann 
und somit die Ursache der Thromboseneigung bei     
diesen Patientinnen und Patienten derzeit noch unklar 
bleibt.
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Diagnostisches Vorgehen 

Bevor die Diagnostik auf einen thrombophilen Hämo-
stasedefekt nach einem thrombotischen Ereignis ini-
tiiert wird, sollten thrombogene Grunderkrankungen wie 
zum Beispiel Tumoren beziehungsweise ein erworbener 
passagerer Risikofaktor (zum Beispiel Immobilisierung) 
ausgeschlossen sein. Neben der Erhebung der 
Krankengeschichte sind unter anderem ein Blutbild 
sowie Entzündungsparameter als Basisdiagnostik sinn-
voll. 

Ebenso ist die Lokalisation der Thrombose von 
Bedeutung, da bei Thrombosen an untypischer Stelle 
(zum Beispiel Mesenterialvenenthrombose) häufiger 
Hämostasedefekte als Ursache nachgewiesen werden. 
Schließlich kann die Familienanamnese Hinweise auf 
einen möglichen erblichen Defekt geben. Derzeit wird 
bei folgenden Indikationen eine Thrombophiliediagnostik 
empfohlen:

§	 Erstmanifestation einer Thrombose oder 
	 Lungenembolie vor dem 45. Lebensjahr
§	 rezidivierende venöse Thromboembolien und 
	 Thrombophlebitiden
§	 Thrombosen an ungewöhnlicher Lokalisation 
§	 familiäre Häufung thromboembolischer Ereignisse
§	 rezidivierende Aborte
§	 ggf. vor geplanter Hormonersatztherapie (HRT) oder 	
	 oraler Kontrazeption bei auffälliger Familienanamnese

Ist die Indikation zu einer Gerinnungsabklärung gege-
ben, sollten die in Tabelle 1 (Seite 6) beschriebenen 
Parameter untersucht werden. Bei negativen Befunden 
kann eine weitere Diagnostik (siehe Tabelle 3, Seite 7) 
erwogen werden, sofern ein dringender Verdacht auf 
einen angeborenen Defekt besteht, zum Beispiel auf-
grund einer positiven Familienanamnese.

Bewertung der Befunde

Die Interpretation pathologischer Ergebnisse der 
Gerinnungsdiagnostik erfordert besondere Erfahrung, 
nicht zuletzt weil die Differenzialdiagnose zwischen 
hereditären und erworbenen Störungen für die diagno-
stische und therapeutische Strategie wichtig sein kann. 
Grundsätzlich sollten, abgesehen von molekulargene-
tischen Untersuchungsergebnissen (Faktor-V-Leiden-
Mutation und Prothrombinmutation), alle auffälligen 
Befunde durch eine Zweituntersuchung bestätigt werden. 
Zur Differenzierung von angeborenen und erworbenen 
Veränderungen sind häufig mehrere Verlaufskontrollen 
notwendig. Eine gezielte Familienuntersuchung kann bei 
Verdacht auf erbliche Defekte sinnvoll sein.

Mögliche erworbene Veränderungen des Hämostase-
systems (zum Beispiel Akut-Phase-Reaktion, Leber-
synthesestörung, Vitamin-K-Mangel, Antikoagulation) 
müssen in die Beurteilung der Thrombophiliediagnostik 
mit einbezogen werden, da sie die Ergebnisse bestimm-
ter Parameter beeinflussen.

So ist die Kenntnis der Leberfunktion von Bedeutung 
für die Beurteilung pathologischer Testergebnisse von 
Gerinnungsfaktoren und -inhibitoren – zur Einschätzung 
der Lebersyntheseleistung kann orientierend der    
Quick-Wert herangezogen werden. Die zusätzliche 
Bestimmung von PTT und Thrombinzeit (TZ) ist sinnvoll, 
um den Einfluss möglicher Antikoagulanzien zu erken-
nen und um auch seltene Ursachen einer Thrombophilie 
(zum Beispiel Dysfibrinogenämie) zu erfassen. 

In der Akutphase eines thromboembolischen Ereignis-
ses können die Parameter der Thrombophiliediagnostik 
verändert sein. Normalbefunde schließen einen here-
ditären Defekt aus, erniedrigte Werte in dieser Phase 
beweisen dagegen nicht einen angeborenen Defekt. Die 
endgültige Diagnose darf daher erst nach mindestens 
einmaliger Bestätigung in ausreichendem zeitlichen 
Abstand gestellt werden. 
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Unter oraler Antikoagulation mit Cumarinderivaten sind 
die Vitamin-K-abhängigen Inhibitoren Protein C oder 
Protein S in der Regel vermindert. Frühestens 4 – 6 
Wochen nach Absetzen der oralen Antikoagulation 
lässt sich eine Diagnostik wesentlich sicherer durch-
führen. Dies gilt auch für die Bestimmung von Lupus-
antikoagulans.

Unter Heparingaben kann Antithrombin vermindert sein, 
eine Kontrolle sollte 2 – 4 Wochen nach Beendigung der 
Therapie erfolgen.

Unter direkten oralen Antikoagulanzien (DOAK) können 
einzelne Tests in unterschiedlicher Ausprägung ver-
ändert sein (siehe Kapitel „Therapiemonitoring“, Seite 8).

Gesicherte thrombophile Hämostaseveränderungen

APC-Resistenz

Die Resistenz gegen aktiviertes Protein C (APC-Resis-
tenz) ist die häufigste hereditäre Prädisposition für venöse 
Thrombosen in den Industrieländern. Beim Gesunden 
führt aktiviertes Protein C zum proteolytischen Abbau 
des aktivierten Gerinnungsfaktors V (zum Teil auch 
VIII) und damit zu einer Hemmung des Gerinnungs-
ablaufs. Bei der Faktor-V-Leiden-Mutation – mit circa 
95 % die häufigste Ursache einer APC-Resistenz –        
ist aufgrund eines mutierten Faktor V diese Inhibition 
nicht möglich. 

Bei einem pathologischen funktionellen APC-
Resistenztest sollte daher eine molekulargenetische 
Untersuchung auf die Faktor-V-Leiden-Mutation folgen, 
um anhand der Differenzierung zwischen hetero- und 
homozygoten Trägern das Thromboserisiko genauer 
abschätzen zu können.

Die seltene erworbene APC-Resistenz entsteht durch 
Veränderungen des Faktors VIII,  Protein C und Protein S,  

zum Beispiel im Rahmen einer Schwangerschaft oder 
unter der Einnahme von oralen Kontrazeptiva sowie bei 
immunologischen Erkrankungen. 

Prothrombin-Genmutation (G20210A)

Eine Mutation in der nichttranslatierten 3’-Region des 
Prothrombin-Gens (G/A-Austausch an Nukleotid- 
position 20210) führt zu einem erhöhten Plasmaspiegel  
von Prothrombin (Faktor II), der mit einem erhöhten 
Thromboserisiko einhergeht. Die Mutation ist der zweit-
häufigste thrombophile Risikofaktor, sie kann molekular-
genetisch nachgewiesen werden. 

Antithrombin-Mangel

Antithrombin inhibiert die aktivierten Faktoren II, V, VIII, 
IX, X und XI und ist somit der wichtigste Inhibitor der 
Blutgerinnung. Das Thromboserisiko bei Antithrombin-
Mangel ist daher höher als bei den anderen hereditären 
Defekten. 

Bevor die Diagnose eines hereditären Antithrombin-
Mangels gestellt wird, müssen erworbene Mangel-
zustände, zum Beispiel infolge von Lebererkrankungen, 
eines Verbrauchs bei akuter Thrombose oder im Rahmen 
einer Verbrauchskoagulopathie (DIC), bei langdauern-
der Heparintherapie oder infolge eines nephrotischen 
Syndroms, ausgeschlossen sein.

Protein-C-Mangel

Der hereditäre Protein-C-Mangel wird autosomal domi-
nant vererbt. Der sehr seltene homozygote Defekt mit 
stark erniedrigten Protein-C-Spiegeln führt bereits im 
Neugeborenenalter zu einer Purpura fulminans und 
erfordert eine lebenslange regelmäßige Substitutions-
therapie und/oder eine intensive orale Antikoagulation. 

Vor der Diagnose eines hereditären Protein-C-Mangels 
müssen erworbene Veränderungen, zum Beispiel 
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Leberinsuffizienz, Vitamin-K-Mangel, Behandlung 
mit Cumarinderivaten (zum Beispiel Marcumar) oder 
Verbrauchsreaktionen als Ursache des erniedrigten 
Protein-C-Spiegels ausgeschlossen sein. In der akuten 
Phase nach einer frischen Thrombose kann Protein C 
durch einen Verbrauch ebenfalls vermindert sein. 

Protein-S-Mangel

Protein S ist ein Kofaktor der durch aktiviertes Protein C 
vermittelten Degradation der aktivierten Gerinnungs-
faktoren V und VIII. Im Serum liegt es in freier oder 
in gebundener Form (an C4b-Protein) vor, nur die  
freie Form ist enzymatisch aktiv.

Wegen der Vitamin-K-Abhängigkeit kann – wie beim 
Protein-C-Mangel – eine sichere Diagnose nur nach 
einer 4- bis 6-wöchigen Therapiepause einer oralen 
Antikoagulation gestellt werden. Interferenzen mit funk-
tionellen Testsystemen können durch erhöhte Faktor-
VIII-Aktivitäten und bei Patientinnen und Patienten 
mit APC-Resistenz entstehen. Vor Diagnose eines 
hereditären Defektes müssen erworbene Protein-S-
Mangelzustände, bedingt durch Leberinsuffizienz, 
Verbrauchsreaktionen, Cumarintherapie, Vitamin- 
K-Mangel, Östrogentherapie oder eine Schwangerschaft, 
ausgeschlossen sein. 

Aufgrund der schwierigen Labordiagnostik sollten vor 
der Diagnose eines angeborenen Protein-S-Mangels 
grundsätzlich mehrere Kontrolluntersuchungen veran-
lasst werden. Bei Vorliegen einer Faktor-V-Leiden-
Mutation kann die Bestimmung der Protein-S-Aktivität 
aufgrund einer Beeinträchtigung der Messung zu falsch 
erniedrigten Werten führen.  

Hyperhomocysteinämie (HHC)

Homocystein (HC) ist eine Aminosäure, die dem Methio-
nin entstammt, das im Weiteren in Cystein umgewan-
delt werden kann. Mutationen der hierfür erforderlichen 

Enzyme, am häufigsten der Methylentetrahydrofolat-
Reduktase (MTHFR), können eine Hyperhomocystein-
ämie (HHC) verursachen. Die erworbene HHC kann     
Folge eines Vitamin-B6-, Vitamin-B12- oder Folsäure-
Mangels sein. 

Bei Patienten mit Thrombosen, insbesondere arteriellen, 
werden signifikant häufiger erhöhte HC-Werte gemes-
sen. Die zugrunde liegenden Pathomechanismen sind 
derzeit noch nicht vollständig geklärt.

Faktor-VIII-Erhöhung

Dauerhaft erhöhte Faktor-VIII-Aktivitäten führen zu 
einem erhöhten Thromboserisiko.

Die Diagnose einer angeborenen und damit persistieren-
den Faktor-VIII-Erhöhung ist jedoch nur gerechtfertigt 
nach Ausschluss von Erkrankungen, die zu einem reakti-
ven Anstieg im Sinne einer Akut-Phase-Reaktion führen. 
Auch zu langes Stauen bei der Blutentnahme kann eine 
falsch erhöhte Faktor-VIII-Aktivität verursachen. 

Eine dauerhaft erhöhte Faktor-VIII-Aktivität muss durch 
mehrfache Verlaufskontrollen bestätigt werden.

Antiphospholipid-Antikörper, Lupusantikoagulans

Antiphospholipid-Antikörper (APA) sind erworbene 
Autoantikörper gegen Phospholipid-Proteinkomplexe. 
Sie sind mit einem erhöhten Risiko für venöse oder arte-
rielle Thrombosen sowie Aborte assoziiert, selten führen 
sie zu einer Thrombozytopenie oder zur Verminderung 
der Aktivität von Einzelfaktoren mit konsekutiven 
Blutungen. Als sekundäre Form können sie im Rahmen 
von Autoimmun- und lymphoproliferativen Erkrankungen  
auftreten. Lupusantikoagulanzien sind APA, die phos-
pholipidabhängige Gerinnungstests verlängern.

Die Diagnose eines Antiphospholipid-Antikörper-
syndroms ist schwierig und umfasst die Durchführung
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Tab. 1: 
Prävalenz thrombophiler Gerinnungsstörungen

Gerinnungsstörung Prävalenz (%)

Angeboren Normalbevölkerung Patienten mit Thrombosen

APC-Resistenz (Faktor-V-Leiden-Mutation) 3,6 – 6,0 (heterozygot) 20 – 28 (heterozygot)

Prothrombinmutation G20210A 1 – 4 2 – 8

Antithrombin-Mangel 0,02 – 0,17 1 – 2

Protein-C-Mangel 0,14 – 0,5 2,5 – 5

Protein-S-Mangel 0,7 (nicht gesichert) 2 – 5

Hyperhomocysteinämie (angeboren + erworben) 5 – 10 10 – 25

FVIII-Erhöhung 5 10 – 20

Erworben Normalbevölkerung Patienten mit Thrombosen

APS (Lupusantikoagulans, Antiphospholipid-Ak) 1 – 5 8 – 15

Lupusantikoagulans sowie immunologische Verfahren 
zur Bestimmung der unterschiedlichen APA (insbeson-
dere Antikörper gegen Cardiolipin, β2-Glykoprotein-1). 
Da APA und Lupusantikoagulans auch passager auf-
treten können, muss vor einer endgültigen Diagnose 
eine Bestätigung in einem Abstand von mindestens                    
12 Wochen erfolgen (Classification Criteria for APS, 
Update 2006). 

Die Therapie mit Cumarinderivaten und DOAK kann 
die funktionelle Diagnostik auf ein Lupusantikoagulans 
beeinträchtigen, sodass ein pathologisches Ergebnis 
nach Beendigung der Therapie kontrolliert werden 
muss.

Kombinationsdefekte
Das Risiko für Thrombosen potenziert sich bei Auftreten 
von kombinierten Defekten, nicht selten finden sich 
Kombinationen mit der Faktor-V-Leiden-Mutation. 

Die Einnahme oraler Kontrazeptiva potenziert das 
Thromboserisiko ebenfalls. So steigt zum Beispiel das 
kumulative Risiko für das Auftreten einer Thrombose 
bei einer Faktor-V-Leiden-Mutation (heterozygot) unter 
Einnahme der „Pille“ auf das 30- bis 35-Fache gegen-
über der Normalbevölkerung.

Literaturhinweise zu diesem Thema finden Sie am Ende 
dieser Laborinformation ab Seite 24.
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Tab. 2: 
Klinische Manifestationen 
thrombophiler Hämostasestörungen

Gerinnungsstörung Thrombose

  venös      arteriell

Abort,
Tot-

geburt

APC-Resistenz 
(Faktor-V-Leiden-Mutation)

+ - (+)

Prothrombinmutation 
G20210A

+ - (+)

Antithrombin-Mangel + - (+)

Protein-C-Mangel + + 

Protein-S-Mangel + +

Hyperhomocysteinämie
(angeboren und erworben)

+ + (+)

FVIII-Erhöhung + -

APS (Lupusantikoagulans, 
Antiphospholipid-Ak)

+ + +

Tab. 3: 
Weitere thrombophile Risikofaktoren 
(sehr selten oder nicht gesichert)

Dysfibrinogenämie

Mangel an
§ Plasminogen
§ TFPI (Tissue Factor Pathway Inhibitor)

Erhöhung von
§ Plasminogen-Aktivator-Inhibitor Typ 1 

(PAI-(4G/5G)-Polymorphismus)
§ TAFI (Thrombin Activatable Fibrinolysis Inhibitor)
§ Lipoprotein (a)

Mutationen an thrombozytären Rezeptoren
§ HPA-1a/1b-Polymorphismus am 

thrombozytären GP IIb/IIIa (Fibrinogenrezeptor)
§ 807CT-Polymorphismus am 

thrombozytären GP Ia (Kollagenrezeptor)
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Monitoring der Therapie/Prophylaxe 

mit gerinnungshemmenden Medikamenten

Eine Vielzahl neuartiger gerinnungswirksamer Sub-
stanzen wurde in den letzten Jahren zugelassen, deren 
Dosierung und Monitoring zunehmend komplexer wird. 
Neben der Bestimmung der PTT und  Anti-Xa-Aktivität 
zur Kontrolle einer Therapie mit unfraktioniertem oder 
niedermolekularem Heparin sowie der INR (Quick-
Wert) für die Überwachung einer Cumarin-Therapie 
stehen nun weitere Laborparameter zur Verfügung, 
insbesondere die auf die jeweilige Substanz kalibrierten 
Gerinnungstests zur Spiegelbestimmung der DOAK.

Sowohl die Xa-Hemmer (Rivaroxaban, Apixaban und 
Edoxaban) als auch der Thrombin-Inhibitor Dabigatran 
werden in Standarddosierungen verabreicht, ein 
Monitoring ist daher in der Regel nicht notwendig. Unter 
bestimmten Umständen (zum Beispiel Niereninsuffizienz, 
unklare Blutungen unter Medikation) kann jedoch eine 
Kontrolle des Medikamentenspiegels hilfreich sein.

Für die Xa-Inhibitoren basiert die Spiegelbestimmung 
auf einer auf das jeweilige Medikament kalibrierten 
Anti-Xa-Messung, für Dabigatran auf einer modifizierten 
Thrombinzeit, beides aus Citratblut.

Je nach Fragestellung sollte die Blutentnahme vor 
Einnahme des Medikaments (Talspiegel, zum Beispiel 
zum Ausschluss einer Kumulation/Überdosierung) oder 
2 – 4 Stunden nach Einnahme (Peakspiegel, zum Beispiel 
zum Wirksamkeitsnachweis) erfolgen.

Die Globaltests Quick und PTT werden durch die DOAK 
beeinflusst, erlauben aber keine beziehungsweise nur 
vage Rückschlüsse bezüglich des klinischen Effekts. 
Weiterhin ist zu beachten, dass diese Substanzen in 
unterschiedlicher Ausprägung eine Vielzahl weiterer 
Gerinnungstests beeinflussen (siehe Tabelle 5, Seite 9).

Bei Verdacht auf eine ASS- oder Clopidogrel-Resistenz 
haben sich mittlerweile Untersuchungsmethoden 
zum Wirksamkeitsnachweis der Thrombozytenaggre-
gationshemmer etabliert. Hier seien insbesondere die 
verschiedenen Thrombozytenaggregationstests unter 
laufender Therapie genannt.

Antikoagulans Laborparameter

Unfraktioniertes Heparin PTT (Thrombinzeit, 
Anti-Xa-Aktivität)

Niedermolekulare Heparine, 
Danaparoid

Anti-Xa-Aktivität

Fondaparinux Anti-Xa-Aktivität

Vitamin-K-Antagonisten INR (Quick-Wert)

DOAK
Xa-Inhibitoren (Rivaroxaban, 
Apixaban, Edoxaban)

Anti-Xa-Aktivität, 
auf Medikament kalibriert 
(Spiegelbestimmung)

DOAK
Thrombin-Inhibitoren
(Dabigatran) 

modifizierte Thrombinzeit 
(Spiegelbestimmung)

Aggregationshemmer Untersuchungsmethode

ASS, Clopidogrel Multiplate-
Thrombozytenaggregometrie

Thrombozytenaggregation
nach Born

Tab. 4: 
Monitoring verschiedener Antikoagulanzien, 
Aggregationshemmer
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*	 Aufgrund einer erhöhten Ratio kann der APC-Resistenz-Test falsch normal 
	 ausfallen (ggf. Faktor-V-Leiden-Mutation molekulargenetisch ausschließen).
**	 falsch pathologisch 

Tabelle angelehnt an: „Die Einflüsse von Antikoagulanzien auf Routine- und 
Spezialdiagnostik im Gerinnungslabor“ (Roche Diagnostics)

Tab. 5: 
Einfluss der DOAK auf Gerinnungstests (Messung im Peak)

Gerinnungstest Rivaroxaban/Edoxaban Dabigatran Apixaban

Quick/INR  /  / (  / )

aPTT (  )

Fibrinogen normal normal

Thrombinzeit normal normal

D-Dimere normal normal normal

Antithrombin (Xa-basiert) normal

Antithrombin (IIa-basiert) normal normal

Protein-C-Aktivität (chromogen) normal normal normal

Protein-S-Aktivität

Protein-S-Antigen, frei normal normal normal

APC-Resistenz-Test (Ratio)  *  *  (  ) *

Lupusantikoagulans   **

Anti-Phospholipid-Antikörper normal normal normal

Faktoren VIII, IX, XI, XII (koagulometrisch) ( )

Faktoren II, V, VII, X (koagulometrisch) ( )

Faktor XIII normal normal

von-Willebrand-Faktor-Antigen/-Aktivität normal normal normal
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Abb. 1: 
Wirkweise herkömmlicher Antikoagulanzien
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Abb. 2: 
Wirkweise direkter oraler Antikoagulanzien
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Heparininduzierte Thrombozytopenie 

(HIT) Typ II 

Die heparininduzierte Thrombozytopenie (HIT) Typ II 
ist eine mit zum Teil schweren thromboembolischen 
Komplikationen einhergehende Nebenwirkung der 
Heparintherapie. Man unterteilt die HIT in zwei patho-
genetisch unterschiedliche Formen, die als HIT Typ I 
und II bezeichnet werden. Bei der HIT Typ I handelt es 
sich um die häufigere, nicht-immunologisch bedingte 
Form der HIT. Hierbei kommt es zu einem Abfall der 
Thrombozytenwerte, der typischerweise in den ersten 
48 Stunden einer hoch dosierten Heparintherapie auftritt 
und meistens mit Thrombozytenwerten zwischen 100 
und 150/nl, nur selten unter 100/nl, einhergeht. In der 
Regel ist die HIT Typ I spontan reversibel, ohne dass die 
Heparintherapie unterbrochen werden muss.

Die HIT Typ II hingegen ist eine ernst zu nehmende im- 
munologische Reaktion und betrifft bis zu 3 % der 
Patientinnen und Patienten, die Heparin über mehrere 
Tage / Wochen erhalten. In der Regel manifestiert sich die  
HIT Typ II 5 –14 Tage nach Beginn der Heparintherapie,  
bei Reexposition mit dem Medikament auch schon   
wenige Stunden nach Beginn. Typischerweise kommt es  
zu einem Abfall der Thrombozytenzahlen um mehr  
als 50 % des Ausgangswertes, selten unter 20/nl (siehe  
4T-Score-Tabelle 6, Seite 13).

Die Heparininduzierte Thrombozytopenie Typ II führt auf- 
grund einer Thrombozytenaktivierung zu einem stark 
erhöhten Thromboserisiko. Dies kann – trotz niedriger 
Thrombozytenwerte und laufender Heparingabe – zu 
schwerwiegenden thromboembolischen Komplikationen 
führen, die eine sofortige Umstellung der Antikoagulation 
(auf zum Beispiel Danaparoid, Fondaparinux, Argatroban) 
erforderlich machen. Nach Beendigung der Heparingabe 
kehren die Werte im Allgemeinen innerhalb einiger Tage 
auf Normalwerte zurück.

Die HIT ist nicht an ein bestimmtes Heparin gebun-
den. Sowohl unfraktionierte als auch niedermolekulare 
Heparine sind in der Lage, eine HIT auszulösen; das 
Risiko ist jedoch bei Verwendung von unfraktioniertem 
Heparin deutlich höher. 

Pathogenetisch verantwortlich sind Antikörper gegen 
Komplexe bestehend aus Heparin und Plättchenfaktor 4 
(PF4). Die Immunisierung erfolgt bei Erstexposition 
durchschnittlich nach 5 Tagen. Durch Bindung der 
Antikörper an die Heparin / PF4-Komplexe entstehen 
Immunkomplexe, die an den Fc-Rezeptor der Thrombo-
zyten binden und diese aktivieren. 

Als Folge der Thrombozytenaktivierung resultiert auch 
eine plasmatisch gesteigerte Gerinnungsaktivität, die 
die Ausbildung von venösen und arteriellen Thrombo-       
sen begünstigt. Gleichzeitig führt die antikörpervermit-
telte Thrombozytenaggregation zur pathognomonischen 
Thrombozytopenie.

Selten wurden auch Thrombosen im Rahmen einer 
HIT-II ohne Thrombozytopenie beschrieben. Bei einer 
thromboembolischen Komplikation unter suffizienter 
Heparinprophylaxe sollte daher immer auch an eine  
HIT-II gedacht werden. 

Für die Diagnostik einer HIT-II gibt es immunolo-
gische Verfahren zum Nachweis der Antikörper sowie  
funktionelle Tests zum Nachweis der antikörper-              
abhängigen Thrombozytenaktivierung. 
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Tab. 6: 
4T-Score zur Abschätzung der klinischen Wahrscheinlichkeit einer heparininduzierten Thrombozytopenie
(HIT) Typ II

Wahrscheinlichkeitskriterien

Der HIT-Verdacht
basiert auf folgenden
Kriterien

Score 2 1 0

Thrombozytopenie niedrigster Wert 
≥ 20/nl und > 50 % Abfall

niedrigster Wert 10 – 19/nl 
oder 30 – 50 % Abfall

niedrigster Wert < 10/nl
oder < 30 % Abfall

Tag des Auftretens des
Thrombozyten-Abfalls

nach 5 – 10 Tagen
oder ≤ 1 Tag bei früherer

Heparintherapie (innerhalb
der letzten 30 Tage)

unbekannt, aber könnte zur
HIT passen

bzw. nach > 10 Tagen
bzw. ≤ 1 Tag bei früherer

Heparintherapie (innerhalb
der letzten 30 bis 100 Tage)

nach < 4 Tagen 
(keine frühere 

Heparintherapie)

Thrombosen oder andere
Komplikationen

gesicherte neue 
Thrombose, 

Hautnekrosen, 
anaphylaktische Reaktion 

(anaph. Reaktion 
nach Heparinbolus)

fortschreitende oder
rezidivierende Thrombose,
Verdacht auf Thrombose 

(noch nicht bestätigt) 
oder nicht nekrotisierende 

Hautläsionen

keine Komplikationen

andere Gründe für
Thrombozytenabfall

keine denkbar sicher vorliegend

Wahrscheinlichkeits-
Score

Auswertung:
Bei einem Score von 0 – 3 ist eine HIT sehr unwahrscheinlich.
Bei einem Score von 4 – 5 besteht eine mittlere Wahrscheinlichkeit, dass eine HIT vorliegt (10 – 30 %).
Bei einem Score von 6 – 8 besteht eine hohe Wahrscheinlichkeit, dass eine HIT vorliegt (20 – 80 %, 
abhängig von der Klinik der Patientin / des Patienten und der Erfahrung des Untersuchenden).
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Hämorrhagische Diathese 

Eine hämorrhagische Diathese ist gekennzeichnet durch 
das Auftreten von spontanen Blutungen oder Blutungen 
ohne adäquates Trauma. Es werden angeborene 
Formen mit lebenslanger Blutungsneigung von – häufig 
im Rahmen von anderen Erkrankungen – erworbenen 
Störungen unterschieden. Eine Sonderform der erwor-
benen Blutungsneigung sind medikamenteninduzierte 
Hämostaseveränderungen. Sie werden einerseits bei 
Einsatz gerinnungshemmender Substanzen (Therapie 
und Prophylaxe arterieller und venöser Thrombosen mit 
Antikoagulanzien, Antiaggreganzien und Fibrinolytika), 
andererseits als unerwünschte Wirkung verschieden-
ster Arzneimittel beobachtet. Pathogenetisch liegt einer 
Blutungsneigung eine Störung der Thrombozyten, der 
plasmatischen Gerinnung oder der Gefäße zugrunde.

Diagnostisches Vorgehen 

Eine genaue Anamneseerhebung (Eigen-, Familien- 
und Medikamentenanamnese) und die körperliche 
Untersuchung ergeben erste wichtige Anhaltspunkte, 
um einzuschätzen, wie wahrscheinlich es ist, dass eine 
hämorrhagische Diathese vorliegt und um die verschie-
denen Formen abzugrenzen. 

Zur orientierenden Laboranalytik (siehe Tabelle 7,        
Seite 16) erfolgt in der Regel die Bestimmung der 
Thrombozytenzahl (Blutbild), der aktivierten partiellen 
Thromboplastinzeit (PTT) sowie der Thromboplastinzeit 
(Quick-Wert). Je nach Befundkonstellation sind weitere 
Spezialuntersuchungen anzuschließen, um die endgül-
tige Diagnose zu stellen. Ergibt die orientierende 
Laboranalyse ein pathologisches Ergebnis für die PTT 
und/oder den Quick-Wert, ist von einer plasmatischen 
Gerinnungsstörung auszugehen, die durch Einzelfaktor-
analysen abzuklären ist – als Differenzialdiagnose ist    
an medikamentenbedingte Änderungen der Werte zu 
denken.

Ist dagegen eine Thrombozytopenie als Ursache der 
Blutungsneigung nachweisbar, muss deren Genese – 
nach Ausschluss einer Pseudothrombozytopenie (Kon-
trolle aus Citratblut) – weiter eruiert werden (Tabelle 8, 
Seite 17).

Bei unauffälliger Initialdiagnostik sollten eine 
von-Willebrand-Erkrankung (häufigste angeborene 
Blutungsneigung; siehe Tabelle 10, Seite 18) eine Throm-
bozytopathie sowie ein Faktor-XIII-Mangel durch ent-
sprechende Untersuchungen ausgeschlossen werden, 
da diese Veränderungen mit den oben genannten 
Labortests nicht oder nur unzulänglich erfasst wer-
den. Ebenfalls unauffällige Gerinnungstests sind bei 
Vasopathien und einer hyperfibrinolytischen Störung 
zu erwarten, die daher bei typischen Blutungen als 
Differenzialdiagnose zu bedenken sind.

Bestimmte Antikoagulanzien (niedermolekulare Heparine 
und andere Faktor-Xa-Inhibitoren) führen nicht immer zu 
einer Verlängerung der PTT. Ob eine entsprechende 
Therapie/Prophylaxe Ursache einer Blutung ist, lässt sich 
durch Bestimmung der Anti-Xa-Aktivität beurteilen. 

Neben der oben genannten Initialdiagnostik kann die 
Testung mittels PFA-100® (Platelet Function Analyzer, 
„In-vitro-Blutungszeit“) sinnvoll sein. Er erfasst als 
Suchtest Störungen der primären Hämostase (zum 
Beispiel Thrombozytopathie, von-Willebrand-Syndrom). 

Anzumerken ist noch, dass leichte Verminderungen 
von Gerinnungsfaktoren durch die Globaltests teilweise 
nicht nachzuweisen sind. Entsprechende Defekte füh-
ren in der Regel nicht zu spontanen Blutungen, können 
jedoch posttraumatische oder perioperative Blutungen 
bedingen. Im Einzelfall ist daher eine Faktorenanalyse 
– insbesondere der für die Hämophilie A und B verant-
wortlichen Faktoren VIII und IX – auch bei unauffälliger 
initialer Diagnostik sinnvoll. 
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Wir empfehlen als Basisdiagnostik – unter den Vorgaben 
der Kosteneffizienz bei gleichzeitig zeitnaher Patienten-
versorgung – die Bestimmung folgender Parameter:

§	 Thrombozytenzahl (Blutbild)
§	 PTT, Quick-Wert, Thrombinzeit
§	 Faktoren VIII, IX und XIII
§	 von-Willebrand-Diagnostik
§	 PFA-100®

Weitere Abklärung bei Verdacht auf eine 
plasmatische Gerinnungsstörung

Zum besseren Verständnis der nachfolgenden diagnos-
tischen Schritte ist in Abbildung 3 (Seite 20) ein 
Gerinnungsschema dargestellt. Aus didaktischen 
Gründen wird ein intrinsisches von einem extrinsischen 
System unterschieden, obwohl diese scharfe Trennung 
im Gerinnungsablauf in vivo so nicht gegeben ist. 
Stattdessen ist heute das zellbasierte Modell anerkannt, 
bei dem nach einem anfänglichen „Thrombin Burst“ 
die Gerinnung am aktivierten Plättchen abläuft (siehe 
Abbildung 4, Seite 21).

Wie aus dem Gerinnungsschema ersichtlich, erfasst 
die PTT die Faktoren II, V, VIII, IX, X, XI, XII und 
Fibrinogen sowie die Kontaktfaktoren Präkallikrein und 
hochmolekulares Kininogen. Eine Aktivitätsminderung 
der genannten Faktoren führt zu einer PTT-Verlängerung  
in unterschiedlicher Ausprägung. Der Quick-Wert 
(Thromboplastinzeit) wird von den Faktoren II, V, VII, X 
und Fibrinogen beeinflusst, wobei entsprechende 
Faktorenmängel zu einer Verminderung des Quick-
Wertes führen. 

Mit der Thrombinzeit wird nur der letzte Schritt der 
Gerinnungskaskade untersucht: die Umwandlung von 
Fibrinogen in Fibrin. Ein Fibrinogenmangel und eine 
Dysfibrinogenämie verlängern die Thrombinzeit. 

Außer den genannten Faktorenmängeln gibt es weitere 
Ursachen, die eine Veränderung der Globaltests hervor-
rufen und Blutungen bedingen können. So können 
Antikoagulanzien die Globaltests unterschiedlich stark 
verändern (siehe auch Kapitel „Monitoring“, Seite 8). 
Eine Fibrinpolymerisationsstörung durch Fibrin- oder 
Fibrinogenspaltprodukte im Rahmen einer DIC/
Fibrinolyse kann bei allen drei genannten Tests patho-
logische Werte hervorrufen, wobei die Thrombinzeit in 
der Regel am stärksten verlängert ist.

Des Weiteren können Lupusantikoagulanzien eine PTT-
Verlängerung verursachen, der Quick-Wert ist dabei 
nur in seltenen Fällen vermindert, die Thrombinzeit 
bleibt unverändert. Lupusantikoagulanzien  gehen in der 
Regel nicht mit einer Blutungsneigung einher, vielmehr 
führen sie zu einer Thromboseneigung (siehe Kapitel 
„Thrombophile Diathese“, Seite 2). 

Einige plasmatische Gerinnungsstörungen werden 
durch die genannten Globaltests nicht erfasst. So 
müssen bei unauffälligem Ergebnis der PTT- und Quick-
Bestimmung ein von-Willebrand-Syndrom, ein Faktor-
XIII-Mangel und eine hyperfibrinolytische Störung als 
Blutungsursache ausgeschlossen werden. Ebenso kann 
eine Antikoagulation mit Faktor-Xa-Inhibitoren anhand 
der Globaltests nicht sicher nachgewiesen werden. 
Eine dadurch bedingte Blutungsneigung kann nur über 
die Messung der Anti-Xa-Aktivität ausreichend erfasst 
werden. Um abzuklären, welche Gerinnungsstörung 
im Einzelfall ein pathologisches Ergebnis der PTT 
oder des Quick-Wertes verursacht, sind Einzelfaktor-
analysen erforderlich. Das Spektrum der Differenzial- 
diagnosen in Abhängigkeit vom Ergebnis der PTT- und 
Quick-Messung zeigen die Tabellen 9 und 11.
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Tab. 7: 
Differenzialdiagnostik einer Blutungsneigung 
anhand PTT, Quick, Blutbild

Thrombozytenzahl    
PTT/Quick normal

Thrombozytopenie

Thrombozytenzahl normal
PTT/Quick pathologisch

Plasmatische
Gerinnungsstörung

Thrombozytenzahl  
PTT u./o. Quick pathologisch

Kombinierte/komplexe
Hämostasestörung

Thrombozytenzahl normal
PTT/Quick normal    

Thrombozytopathie
von-Willebrand-Syndrom
FXIII-Mangel
Vasopathie

Abklärung einer Blutungsneigung 

Sinnvolles Vorgehen hinsichtlich kostenbewusster 
und zeitnaher Diagnostik:

1.		 Anamnese  
		  (Eigen-, Familien-, Medikamentenanamnese)

2.		 Klinischer Befund/Grunderkrankungen

3.		 Labordiagnostik

		  Basisdiagnostik
		§	 Thrombozytenzahl (aus EDTA- und ggf. Citratblut)
		§	 PTT, Quick, Thrombinzeit
		§	 Fibrinogen, FVIII, FIX, FXIII
		§	 von-Willebrand-Faktor-Antigen und -Aktivität 
			   (Ristocetin-Cofaktor)
		§	 PFA-100® (In-vitro-Blutungszeit)
		§	 weitere Einzelfaktoren je nach PTT/Quick

		  Erweiterte Diagnostik
		§	 D-Dimere, Antithrombin bei Verdacht auf DIC
		§	 Anti-Xa-Aktivität bei entsprechender 
			   Antikoagulation
		§	 Thrombozytenaggregation bei Verdacht auf 
			   Thrombozytopathie
		§	 Faktorenanalyse im Einzelfall auch bei 
			   normalem/grenzwertigem Quick/PTT

Anmerkung 1: Bei milden Faktorenmängeln können die PTT und der 
Quick-Wert normal ausfallen. Spontane Blutungen treten bei diesen 
Verminderungen in der Regel nicht auf, sie können jedoch posttraumatische 
oder perioperative Blutungen bedingen. 

Anmerkung 2: Antikoagulanzien können zu unterschiedlichen Verände-
rungen von Quick und PTT führen (siehe Kapitel „Therapiemonitoring“). 
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Tab. 8: 
Ursachen einer Thrombozytopenie

Thrombozytopenie

Bildungsstörung

§ neoplastische
Markinfiltration 
§ fortgeschrittene 

Myelofibrose
§ toxischer KM-Schaden

z. B. durch 
Medikamente  
§ angeborene 

Bildungsstörung
§ ineffektive 

Thrombozytopoese
§ PNH – paroxysmale 

nächtliche 
Hämoglobinurie

Erhöhter Umsatz

§ gesteigerter Abbau
(immunologisch)
§ gesteigerter Verbrauch

(nicht immunologisch)
§ medikamenten-

induziert

Verlust

§ posttraumatisch
§ perioperativ
§ an extrakorporalen

Oberflächen

Umverteilungs-
störung
§ durch Pooling bei  

Splenomegalie

Unklarer/gemischter 
Pathomechanismus
§ Infektionen
§ Schwangerschaft
§ Hyperthyreose
§ zyklische 

Thrombozytopenie
§ Dekompressions-

krankheit

Bei milden Faktorenmängeln können die PTT und der 
Quick-Wert normal ausfallen, spontane Blutungen 
treten bei diesen Verminderungen in der Regel nicht 
auf. Antikoagulanzien können zu unterschiedlichen 
Veränderungen der PTT und des Quick-Wertes führen 
(siehe Kapitel „Therapiemonitoring“). 

* Mangel an FXII, HMWK, Präkallikrein geht nicht mit einer 
	 Blutungsneigung einher.

Tab. 9: 
Differenzialdiagnostik plasmatischer Gerinnungsstörungen

Einzelfaktoranalyse 

PTT   
Quick n

FVIII, IX und XI
	 von-Willebrand-Diagnostik
	 (FXII, HMWK, Präkallikrein)*

PTT n-
Quick 

FII, V, VII, X, Fibrinogen

PTT   
Quick  

alle Einzelfaktoren

PTT n
Quick n

FXIII
von-Willebrand-Diagnostik



* für den jeweiligen Subtyp charakteristischer Laborbefund

VWF:Ag	 = von-Willebrand-Faktor: Antigen-Konzentration
FVIII:C	 = Faktor-VIII-Aktivität
VWF:RCo	 = von-Willebrand-Faktor: Ristocetin-Cofaktor-Aktivität
VWF:CB	 = von-Willebrand-Faktor: Kollagenbindungs-Kapazität
VWF:FVIIIB	= von-Willebrand-Faktor: Faktor-VIII-Bindungskapazität
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Typ 1 Typ 2A Typ 2B Typ 2N Typ 3

Blutungszeit / normal normal*
(stark verlängert)

Thrombozytenzahl normal normal   * normal normal

VWF:Ag   * / normal / normal normal / fehlt oder 

FVIII:C normal oder normal oder normal oder   * 
(stark vermindert)

VWF:RCo/Aktivität 
(stark vermindert)

normal / fehlt

Ristocetin-induzierte 
Plättchenaggregation

normal / normal (stark erhöht)* 
bei niedrigen 
Ristocetin-

Konzentrationen

normal fehlt

Multimeranalyse alle Multimere* 
vorhanden

große Multimere
fehlen

große Multimere*
fehlen

alle Multimere
vorhanden

alle Multimere
fehlen

VWF:FVIIIB normal normal normal   * fehlt

Tab. 10: 
Differenzialdiagnostik des von-Willebrand-Syndroms
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Vitamin-K-Mangel Quick , PTT n- , Thrombozytenzahl n
§ FII, VII, IX, X , FV und Antithrombin normal

Lebererkrankung
(Synthesestörung, Verbrauch)

PTT n- , Quick , Thrombozytenzahl 
§ alle Faktoren außer FVIII vermindert, 

Antithrombin , D-Dimere , Hyperfibrinolyse 

Verlust-/Verdünnungskoagulopathie
    
         
    

PTT , Quick , Thrombozytenzahl 
§ alle Faktoren außer FVIII vermindert, 

Antithrombin mäßig vermindert, D-Dimere mäßig erhöht
§ nach Substitution adäquater Anstieg des Hämostasepotenzials

Verbrauchskoagulopathie (DIC) 
    
         
     
    

PTT , Quick , Thrombozytenzahl   
§ Fibrinogen und Antithrombin vermindert 

Faktoren variabel vermindert
D-Dimere , Hyperfibrinolyse
§ nach Substitution inadäquater Anstieg des Hämostasepotenzials 

beziehungsweise rascher Abfall im Verlauf

Antikoagulation: 
Unfraktioniertes Heparin
Niedermolekulares Heparin
FXa-Inhibitoren*
Vitamin-K-Antagonisten
Thrombin-Inhibitoren

PTT , Quick n, Thrombinzeit    
Anti-Xa-Aktivität , PTT n, Quick n, Thrombinzeit n
Anti-Xa-Aktivität , PTT n- , Quick n- , Thrombinzeit n 
Quick , PTT n- , Thrombinzeit n        Faktoren II, VII, IX und X 
PTT , Quick n- , Thrombinzeit   

Hemmkörper PTT u./o. Quick pathologisch je nach betroffenem Faktor,    
betroffener Faktor (funktionell) vermindert, Plasmatauschversuch auffällig

Lupusantikoagulans PTT , Quick n, Thrombinzeit n, 
Lupusantikoagulans-Diagnostik auffällig 
(siehe Kapitel „Thrombophile Diathese“)

Tab. 11: 
Typische Befundkonstellationen erworbener plasmatischer u./o. komplexer Gerinnungsstörungen

* je nach Präparat unterschiedlich ausgeprägte Veränderungen der Tests
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Abb. 3: 
Schematischer Gerinnungsablauf

Gerinnung
(sekundäre Hämostase)

Fibrinolyse

Intrinsisches System
Kontaktaktivierung

Faktor
XII

Faktor
XI

Faktor
IX

Faktor
XIII

Fibrin (löslich)Fibrinogen

Fibrinopeptide A oder B

Faktor
X

Gemeinsame 
Endstrecke

Faktor II
(Prothrombin)

Faktor
XIIa

Faktor
XIa

Prothrombinase-Komplex

Faktor
IXa

Faktor
XIIIa

Fibrin (unlöslich)
Gerinnsel

Fibrinabbauprodukte 
z. B. D-Dimere

Faktor Xa
Faktor Va
Ca2+

Phospholipide

Faktor IIa
(Thrombin)

Ca2+

Ca2+

Ca2+

Faktor VIII,
Phospholipide

Extrinsisches System
Gewebsverletzung
(Freisetzung von 
Tissue-Faktor)

Faktor
VII

Faktor
VIIa

Plasminogen

PAI-1

t-PA

Plasmin Antiplasmin

Hinweis für die Labordiagnostik 
§	 Die PTT erfasst das intrinsische System
	 sowie die gemeinsame Endstrecke. 
§	 Der Quick-Wert/INR erfasst das extrinsische 
	 System sowie die gemeinsame Endstrecke. 
§	 Die Thrombinzeit (TZ) erfasst nur die 
	 Fibrinbildung.

PAI-1 = Plasminogen-Aktivator-Inhibitor Typ 1
t-PA = tissue Plasminogen-Aktivator



SEITE 21

Abb. 4:
Schematischer Gerinnungsablauf – zellbasiertes Modell

X

IX IXa

VII VIIa

Tissue-
Faktor

Tissue-
Faktor

Xa Va

Prothrombinase-
Komplex

V

XI

VIII

Va

XIa

IX

X

Xa

VIIa

XIIIa

Tenase-
Komplex

Thrombozytenoberfläche

Prothrombin

Thrombin

Thrombin

Thrombin
VIIIa

IXa

XIII

XIIIa

Fibrinogen

Prothrombin Fibrinolyse

D-Dimere

Thrombin

Fibrin

Blutgerinnsel

Die Schritte, die zur massiven Freisetzung 
von Thrombin führen (sog. Thrombin Burst), 
laufen an Phospholipiden auf der Oberfläche 
aktivierter Thrombozyten ab.

PAI-1 = Plasminogen-Aktivator-Inhibitor Typ 1
t-PA = tissue Plasminogen-Aktivator
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Blutungsneigung	 § Anamnese
(Eigen-, Familien-, Medikamentenanamnese) 
§ Klinischer Befund/Grunderkrankungen	

Labordiagnostik			 
§ Thrombozytopenie/-pathie
§ Plasmatische Koagulopathie

	 - Faktorenmangel
	 - von-Willebrand-Syndrom

Profil Blutungsneigung
Blutbild; Quick; PTT; von-Willebrand-Faktor; Faktoren VIII, IX, XIII; PFA

(3x Citratblut, 1x EDTA, 1x PFA-Spezialmonovette) 

Unklare Quickverminderung § Einzelfaktorenanalyse (FII, V, VII, X, Fibrinogen)

(2x Citratblut)	

Unklare PTT-Verlängerung § Einzelfaktorenanalyse (FVIII, IX, XI, XII)
§ Lupusantikoagulans

(2x Citratblut)	

Thromboseneigung
Indikation zur Thrombophiliediagnostik
    
         
    

§ Thrombose/Lungenembolie vor dem 45. Lebensjahr
§ rezidivierende Thrombosen/LE
§ Thrombosen ungewöhnlicher Lokalisation 
§ familiäre Häufung von Thrombosen/LE
§ rezidivierende Aborte
§ ggf. vor geplanter Hormontherapie (HRT/Kontrazeption) 

Profil Thrombophilie

(3x Citratblut, 1x Serum, 1x EDTA sowie Einverständniserklärung 
nach Gendiagnostikgesetz)

Gerinnungsstörungen – diagnostische Empfehlungen auf einen Blick



Präanalytik

Für Gerinnungsuntersuchungen werden Citratblut bezie-
hungsweise Citratplasma eingesetzt, bei Thrombozyten-
funktionstests Spezialmonovetten. Bei der Blutentnahme 
sollte auf Folgendes geachtet werden, um präanalytische 
Einflüsse auf die Laborergebnisse möglichst gering zu 
halten: 

§	 kurze Blutstauung 
	(ansonsten Voraktivierung der Gerinnung möglich)
§	 Röhrchen bis zur Markierung füllen 
	 (wichtig für das Mischungsverhältnis zum 
	 vorgelegten Antikoagulans/Citrat)
§	 nach Abnahme das Röhrchen schwenken 
	 (Vermischung mit vorgelegtem Antikoagulans/Citrat)
§	 möglichst kurzer Abstand bis zum Transport 
	 ins Labor, Lagerung bei Raumtemperatur

Bei der Abklärung einer thrombophilen oder hämorrha-
gischen Diathese unter DOAK sollte die Blutentnahme 
vor der Medikamenteneinnahme erfolgen, da aufgrund 
der kurzen Halbwertszeit der Substanzen der Einfluss 
auf die Gerinnungstests (siehe Tabelle 5, Seite 9) dann 
meist nur noch gering oder gar nicht mehr vorhanden ist.

Ausnahmekennziffer

Für die Spezialdiagnostik kann gegebenenfalls die 
Ausnahmekennziffer 32011 eingesetzt werden (Therapie 
der hereditären Thrombophilie, des Antiphospolipid-
syndroms oder der Hämophilie).

Gerinnungsambulanz

Diagnostik, Beratung und Therapie
§	 Klärung, ob eine Gerinnungsstörung vorliegt
§	 ausführliche Beratung 
§	 bei Bedarf Veranlassung der Therapie oder 
	 Therapieempfehlung für die Hausärztin/den Hausarzt

Anlässe für den Besuch der 
Gerinnungssprechstunde können beispielsweise sein:
§	 Blutungsneigung 
§	 thromboembolische Ereignisse (TVT, Lungenembolie)
§	 Neigung zu arteriellen Gefäßverschlüssen
§	 Schwangerschaftskomplikationen 
	 (z. B. Fehlgeburten, Gestose, HELLP-Syndrom)
§	 Familienuntersuchungen bei erblichen 
	 Gerinnungsstörungen
§	 Antikoagulation: medikamentöse Einstellung und 
	 Therapiemonitoring
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