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Giriş
Hemostatik denge, vasküler hasar halinde fibrin oluşumunu sağlayan koagülas-
yon sistemi, aşırı fibrin oluşumunu önleyen ve fibrini hasar bölgesinde sınırlayan 
antikoagülan sistem ve vasküler hasar oluşan yerde endotel bütünlüğü tekrar sağ-
landıktan sonra oluşan fibrini yıkan fibrinolitik sistemin sinerjistik çalışması ile 
sağlanır.

Damar hasarı sonrası, vasküler subendotelyal kollajen ile dolaşımdaki 
vWF’ün etkileşimi sonucu vWF üzerindeki trombosit membran glikoproteinleri 
olan glikoprotein Ib-IX-V (GP Ib-IX-V) ile bağlanacak bölgeler açığa çıkar. Bu 
bağlanma ile trombositler vWF’ e yapışır ve vWF, vasküler subendotelyal kolla-
jen ile trombositler arasında bir yapıştırıcı görevi görür. Böylece trombosit adez-
yonu sağlanır. Bu adezyon, trombositleri aktive eder ve içlerindeki granüllerin 
degredasyonu ile adheziv moleküller açığa çıkar. Aktive trombositlerdeki yüzey 
glikoprotein IIb-IIIa (GP IIb-IIIa)’nın yapısı değişerek fibrinojenin bağlanması-
na sebep olur. Fibrinojen, diğer trombositlerdeki GP IIb-IIIa reseptörlerine de 
bağlanarak köprü görevi görür, trombosit agregasyonuyla büyük trombosit tıkaç-
ları oluşur. Birbirine yapışmış aktive trombositlerden tromboxan A2 (TXA2) ve 
adenozin difosfat (ADP) salınır ki bunlar hasarlı damarda vazokonstrüksiyon ve 
daha fazla trombositin aktive olmasını sağlar. Aktive trombosit kümeleri trom-
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sonucu elde edilip TTP dışlandıysa antikompleman Eculizumab ile kompleman 
inhibisyonu tedavisine dönülmelidir. Eculizumab tedavisi, HÜS öntanısı koyar 
koymaz başlanmalıdır çünkü bu hastalarda renal yetmezlik çok hızlı gelişir ve 
Eculizumab, uzun dönem prognozu oldukça iyileştirmiştir (27).

Sonuç
Gebeliğin koagülasyona eğilimli fizyolojisi birçok faktör eksikliğinde kanamaya 
karşı kısmen koruyucu olsa da atoni gibi ciddi kanama durumlarında yetersiz 
kalır. Postpartum dönemde faktör düzeylerinin kısa sürede gebelik öncesi sevi-
yelere dönmesi, bu hastalarda gecikmiş postpartum kanama riskini artırır. Ka-
lıtımsal koagülasyon bozuklukları çok farklı fenotipler gösterebilir. Bu nedenle 
hastaların risk değerlendirmesinde hastalığın genotiplemesi, ailesel ve kişisel ka-
nama öyküsü, gebelik başındaki ve son trimesterdeki faktör düzeyleri ve kanama 
profili değerlendirmesi önem taşır. Kalıtımsal koagülasyon bozuklukları fetüs ve 
yenidoğan için de risk teşkil ettiğinden antenatal izlemde genetik danışmanlık 
almalıdırlar. Bu gebeler multidisipliner merkezlerde takip edilmeli ve doğurtul-
malıdırlar. Trombosit fonksiyon bozuklukları genelde çocukluk- adolesan dö-
nemde tanı alabildikleri için gebelikte yönetimleri zor ama tedavileri daha belir-
lidir. Trombositopenilerin etiyolojik faktörleri oldukça değişken, ayırıcı tanıları 
özellikle gebelikte daha zorlayıcı ama çok önemlidir. Tedaviler hastalığın tanısına 
göre çok değişkenlik gösterirler ve morbidite ve mortaliteyi azaltmada doğru tanı 
ve tedavi çok önemlidir.
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