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OZET

Faktor 7 eksikligi sik goriilen kanama bozukluklarindandir. Hafif burun kanamalarindan, agir kafa i¢i kanamalara kadar ¢ok farkli
siddette kanama tablolariyla karsimiza gelebilir. Tanis1 genellikle ¢ocukluk yas grubunda konulur ancak agir eksikligi durumunda yenidogan
doneminde de ciddi kanamalar goriilebilir. Cerrahi planlanan hastalarda plazma faktor seviyesi biiyilk 6nem tasimaktadir. Hafif kanama
bozukluklart olan hastalar, ameliyat esnasinda ve sonrasinda hemostaz siire¢lerini desteklemek, perioperatif ve postoperatif kanama
komplikasyonunu 6nlemek amaciyla ameliyat 6ncesinde tedavi planlanmalidir. Bu ¢alismada preoperatif Faktor 7 eksikligi tespit edilen bir
olguda adenoidektomi ve Faktor 7 tedavisinin yonetimi sunulmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Faktor 7 eksikligi, Adenoidektomi

SURGERY IN A PATIENT WITH FACTOR 7 DEFICIENCY: ADENOIDECTOMY EXPERIENCE

SUMMARY

Factor 7 deficiency is one of the common bleeding disorders. It may be encountered with different severity of bleeding symptoms, from
mild epistaxis to severe intracerebral bleeding. Diagnosis is commonly made during childhood but, in case of severe deficiency serious
bleeding may occur during the neonatal period. Patients in whom surgery is planned, plasma factor levels are of great importance. In patients
with mild bleeding disorders treatment should be planned before surgery, to support the process of hemostasis during and after surgery and to
prevent perioperative and postoperative bleeding complications. In this study, we presented management of factor 7 treatment in a patient
with Factor 7 deficiency who required adenoidectomy.
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GIRIS

Konjenital kanama bozukluklarinin en sik
nedenleri arasina tip 1 von Willebrand hastaligi,
belirsiz trombosit fonksiyonu bozukluklart ve
coklukla Faktor 7'de oldugu gibi hafif faktor
eksiklikleri sayilabilir'. Faktor 7 eksikligi ilk olarak
1951'de Alexander ve ark. tarafindan bildirilmistir’.
Otozomal resesif gecgis gosteren Faktor 7
(prokonvertin) eksikligi heterozigot veya homozigot
formda gozlenebilir. Konjenital olarak ya da
karaciger yetmezligi, K vitamini eksikligi ve warfarin

Hafif burun kanamalarindan, agir kafa igi
kanamalara kadar ¢ok farkli siddette kanama tablolari
goriilebilir. Ayn1 mutasyonun farkli klinik verme
nedeni koagiilasyon islemini kontrol eden genetik
mekanizmalarin farkliligit ve c¢evresel faktorlerle
aciklanmaktadir’. Faktor 7 eksikligi tanisi siklikla
cocukluk yas grubunda konulur ancak ciddi eksikligi
durumunda yenidogan doneminde de ciddi kanamalar
goriilebilir®. Laboratuvar tanisi protrombin zamani
(PT) uzamasiyla konulmaktadir’,

tedavisi gibi durumlarda sekonder  eksikligi Adeno—tonsﬂlektorm.(;ocukluk. yas gmbunda
goriilebilir’. Normal sartlarda plazmada ¢ok diisiik en sik uygulanan cerrahl' 1slemlerd1'r. Perloperatlf
konsantrasyonda bulunan Faktoér 7'nin ancak %1-2'si kanam? (POK), adenotonsiller .cerrahlde en qnemh
aktiftir. Faktor 7, doku faktorii ile aktive Faktor 7 komplikasyon olarak kabul edilmekte ve insidanst
(F7a) olusumunu saglar. F7a ise F8a, F9a ve sonugta %1.5 ile 7 arasinda .d.eglsr.nekt.edlr . POK, hafif
fibrin olusumunu saglar®. kanama bozukluklar1 i¢in bir risk faktorii olarak

i kabul edilmektedir ve daha 6nce bir stres yasamamis

Tletisim kurulacak yazar: Dr. Medine Kara, Canakkale Onsekiz ST st 1:.9 .
Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, rouklar icin ilk belirti 91ab111r_' Cerrahl Plan{anan
Canakkale, Tiirkiye, E-mail: medinekara@gmail.com hastalarda plazma faktor seviyesi biiyiik Onem
Gonderilme tarihi: 24 Ocak 2014, revizyonun gonderildigi tagimaktadir. ) Hafif kanama bozukluklari — olan
tarih: 02 Mart 2015, yaym icin kabul edilme tarihi: 03 Mart 2015 hastalar, ameliyat esnasinda ve sonrasinda hemostaz
siireclerini desteklemek ve POK komplikasyonunu
Onlemek amaciyla, ameliyat Oncesinde tedavi
planlanmalhdir'. Bu galismada preoperatif Faktor 7

18




Dr. Medine KARA, Dr. Sule YILDIRIM, Dr. Oguz GUCLU, Dr. Sefa DEREKOY

Faktor 7 Eksikligi Olan Bir Olguda Cerrahi: Adenoidektomi Tecriibesi

eksikligi tespit edilen bir olguda adenoidektomi ve
Faktor 7 tedavisinin yonetimi sunulmaktadir.

OLGU SUNUSU

Horlama ve oOzellikle uykuda dispne
sikayetleri ile poliklinigimize basvuran 8 yasinda kiz
hastanin yapilan muayenesinde tonsiller grade 2
hipertrofik ve diagnostik nazal endoskopisinde
nazofarenkste %80 oraninda obstriiksiyon yapan
adenoid hipertrofisi saptandi. Hastaya adenoidektomi
operasyonu planlandi. Preoperatif olarak yapilan
rutin testlerinde PT ve INR degerlerinde uzama
saptand1 (PT:16,5 INR: 1,45). Kanama ve pihtilagma
zamanlari normaldi (KZ: 1 dakika 15 saniye,
pihtilasma zamani: 4 dk 30 saniye). Bunun iizerine
yapilan analizde Faktor 7 serum diizeyi %33 olarak
saptandi. Hastanin herhangi bir kanama O&ykiisii
yoktu. Hastaya rekombinant 1 mg Faktor 7a
(aktiflestirilmis eptakog alfa, Novoseven) temin
edildi ve postoperatif kanama ihtimaline kars1 2 iinite
eritrosit slispansiyonu hazirlandi. Faktor 7amm 1/3'd
operasyondan 1 saat 6nce, 1/3'ii operasyondan 4 saat
sonra intravendz bolus enjeksiyon seklinde uygulandi
ve adenoidektomi gergeklestirildi. Hastada
peroperatif ve postoperatif kanama olmadi.

TARTISMA

Faktér 7, 13. kromozomun uzun kolunda
(13q34) bulunan gen tarafindan  kodlanan,
karacigerde K vitaminine bagimli olarak sentezlenen,
pihtilasma mekanizmasi iginde ekstrensek yolda yer
alan bir proteindir. Yar1 émrii kisa olup (3-6 saat)
plazma konsantrasyonu 0.5 mg/ml'dir’. Homozigot ya
da c¢ift heterozigot olgularda bile Faktor 7'nin
tamamen yoklugu s6z konusu degildir. Yapilan
hayvan c¢alismalarinda Faktéor 7min tamamen
yoklugunun yasamla bagdasmadigi gosterilmistir*’.
Heterozigot bireyler tamamen saglikli olup travma
sonrasinda dahi kanama gdzlenmeyebilir. Homozigot
bireyler semptomatik olup hafif  burun
kanamalarindan, agir kafa i¢i kanamalara kadar ¢ok
farkl1 siddette kanama tablolar1 goriilebilir. Hayati
tehdit eden kafa ici ve GIS kanamalar1 o6zellikle
yenidogan doneminde travmatik dogumlar sonrasinda
gelisebilmektedir®. Aym mutasyona sahip bireyler
bile ayni1 klinik tabloyu gostermeyebilirler. Bu durum
hastalik fenotipinin olduk¢a heterojen olmasia ve
hangi yasta ortaya ¢ikacaginin Ongdriilememesine
neden olmaktadir”.

Fisgin ve ark.nin 2012 yilinda Tirkiye'de
yaptiklar1 bir caligmada nadir goriilen koagiilasyon
bozukluklari i¢inde Faktor 7 eksikligi goriilme orani
%34 ile en sik kanama bozuklugu olarak
bildirilmistir. Faktor 7 eksikligi olan hastalarda
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intrakraniyal kanama orami %13.2 ve Olim orani
%3,8 oldugu bildirilmistir®.

Agir eksiklik olarak tamimlanan faktor
diizeyinin <%]1 olmast durumunda santral sinir
sistemi kanamalar1 goriilme siklign  %4-17'dir*”.
Faktor diizeyi %5 ve iizerinde olan kigilerde
menoraji, epistaksis ve eckimoz gibi daha hafif
kanamalar goriiliir. Faktor diizeyi % 10-15 arasinda
daha ¢ok hafif kanamalar gbzlense de spontan ve
ciddi kanamalar da olabilmektedir®. Ayrica agir
eksiklik durumunda yumusak doku ve eklem igine
kanama gibi hemofiliye benzer bulgular goriilebilir*®.
En sik oOlim nedeni intrakraniyal kanamadir.
Olgularin %3-4'tiinde  venoz tromboemboli
goriilebilir’®. Plazma faktor seviyesi ne siddette bir
kanama  goriilecegi  konusunda  gilivenilir  bir
belirleyicilige ~ sahip  degildir’. Ancak  akut
kanamalarda hemostatik seviyenin 15-30
mikrogram/kg/doz'larla  saglandigt ve PT-INR
degerini normale getiren dozun 20 mikrogram/kg
oldugu savunulmaktadir'®.

Faktor 7'nin dolasimda c¢ok kisa siire
kalabilmesi nedeniyle eksikligi durumunda sekonder
profilaksi tartismali bir konudur*''. Hafif ve orta
siddetteki ~ kanamalarda oral ve  parenteral
traneksamik asit tek bagina kullanimi yeterli olabilir.
Ancak daha siddetli kanamalarda taze donmusg
plazma (TDP), protrombin kompleks konsantresi,
plazma kaynakli Faktor 7 ve rekombinant F7a (rF7a)
preparatlart  kullanilmaktadir®®.  Onceleri sadece
Faktor 7 iceren iiriinlerin bulunmamasi nedeni ile
TDP ve protrombin kompleks konsantresi siklikla
kullanilmaktaydi. Ama bu tedaviler sonucunda
hastaya siv1 yiliklenmesi ve Faktor 7 disindaki diger
faktorlerin de verilmesine bagli olarak tromboz
riskinin artmasi nedeniyle tercih edilmemektedir™®.
Gilinlimiizde artik tek basina Faktdor 7 igeren
preparatlarin kullanima girmesiyle hastalarin tedavisi
daha da kolaylasmistir. Ozellikle rF7a'nin kullanima
girmesi viral bulag riskini azaltmis olmakla birlikte az
da olsa trombotik olay ve inhibitér gelisim riskinin
oldugu unutulmamalidir’. Ancak Tiirkiye'de yiiksek
maliyeti nedeniyle birgok hematolog tarafindan tercih
edilmemektedir®. Trombotik komplikasyon oran
yaklasik %1 olarak bildirilmisti’. Faktér 7'nin
kanama durumunda 15-30 pgr/kg/doz olarak birkag
saat ara ile uygulanmasi gerekir. Yarilanma 6mriiniin
kisa olmasi nedeni ile koruma tedavisinde (profilaksi)
tercih edilmemekte onun yerine rF7a preparatlar
onerilmektedir’.

Literatiirde ciddi faktdr eksikligi bulunan
¢ocuklarda uzun doénem profilaksinin (haftada 1-3
kez 10-15 U/kg) faydali oldugu bildirilmistir.
Spontan veya travma sonrasi meydana gelen
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kanamalarda plazma Faktér 7 seviyesini %5-10
diizeyinde tutmanin kanamay1 durdurabilecegi ve bu
amacla  TDP  transfiizyonu  kullanilabilecegi
belirtilmistir’.

Kanama diyatezi Oykiisii ile gelen her yas
grubunda hangi klinik bulgu 6n planda olursa olsun
ozellikle izole PT wuzunlugu olmas1 Faktor 7
eksikligini diigiindiiriir. Kesin tan1 plazma faktor 7
seviyesinin Ol¢iimii ile konulmaktadir. Peri ve
postoperatif kanama komplikasyonunun Onlenmesi
icin preoperatif donemde iyi bir analiz yapilmasi ve
faktor tedavisinin planlanmasi gerekmektedir.
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