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ÖZET 
Faktör 7 eksikliği sık görülen kanama bozukluklarındandır. Hafif burun kanamalarından, ağır kafa içi kanamalara kadar çok farklı 

şiddette kanama tablolarıyla karşımıza gelebilir. Tanısı genellikle çocukluk yaş grubunda konulur ancak ağır eksikliği durumunda yenidoğan 
döneminde de ciddi kanamalar görülebilir. Cerrahi planlanan hastalarda plazma faktör seviyesi büyük önem taşımaktadır. Hafif kanama 
bozuklukları olan hastalar, ameliyat esnasında ve sonrasında hemostaz süreçlerini desteklemek, perioperatif ve postoperatif kanama 
komplikasyonunu önlemek amacıyla ameliyat öncesinde tedavi planlanmalıdır. Bu çalışmada preoperatif Faktör 7 eksikliği tespit edilen bir 
olguda adenoidektomi ve Faktör 7 tedavisinin yönetimi sunulmaktadır. 

 
Anahtar Sözcükler: Faktör 7 eksikliği, Adenoidektomi 

 
SURGERY IN A PATIENT WITH FACTOR 7 DEFİCİENCY: 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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GİRİŞ 

Konjenital kanama bozukluklarının en sık 
nedenleri arasına tip 1 von Willebrand hastalığı, 
belirsiz trombosit fonksiyonu bozuklukları ve 
çoklukla Faktör 7'de olduğu gibi hafif faktör 
eksiklikleri sayılabilir1. Faktör 7 eksikliği ilk olarak 
1951'de Alexander ve ark. tarafından bildirilmiştir2. 
Otozomal resesif geçiş gösteren Faktör 7 
(prokonvertin) eksikliği heterozigot veya homozigot 
formda gözlenebilir. Konjenital olarak ya da 
karaciğer yetmezliği, K vitamini eksikliği ve warfarin 
tedavisi gibi durumlarda sekonder eksikliği 
görülebilir3. Normal şartlarda plazmada çok düşük 
konsantrasyonda bulunan Faktör 7'nin ancak %1-2'si 
aktiftir. Faktör 7, doku faktörü ile aktive Faktör 7 
(F7a) oluşumunu sağlar. F7a ise F8a, F9a ve sonuçta 
fibrin oluşumunu sağlar4. 
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Hafif burun kanamalarından, ağır kafa içi 
kanamalara kadar çok farklı şiddette kanama tabloları 
görülebilir. Aynı mutasyonun farklı klinik verme 
nedeni koagülasyon işlemini kontrol eden genetik 
mekanizmaların farklılığı ve çevresel faktörlerle 
açıklanmaktadır5. Faktör 7 eksikliği tanısı sıklıkla 
çocukluk yaş grubunda konulur ancak ciddi eksikliği 
durumunda yenidoğan döneminde de ciddi kanamalar 
görülebilir6. Laboratuvar tanısı protrombin zamanı 
(PT) uzamasıyla konulmaktadır7. 

Adeno-tonsillektomi çocukluk yaş grubunda 
en sık uygulanan cerrahi işlemlerdir. Perioperatif 
kanama (POK), adenotonsiller cerrahide en önemli 
komplikasyon olarak kabul edilmekte ve insidansı 
%1.5 ile 7 arasında değişmektedir8. POK, hafif 
kanama bozuklukları için bir risk faktörü olarak 
kabul edilmektedir ve daha önce bir stres yaşamamış 
çocuklar için ilk belirti olabilir9. Cerrahi planlanan 
hastalarda plazma faktör seviyesi büyük önem 
taşımaktadır. Hafif kanama bozuklukları olan 
hastalar, ameliyat esnasında ve sonrasında hemostaz 
süreçlerini desteklemek ve POK komplikasyonunu 
önlemek amacıyla, ameliyat öncesinde tedavi 
planlanmalıdır10. Bu çalışmada preoperatif Faktör 7 
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eksikliği tespit edilen bir olguda adenoidektomi ve 
Faktör 7 tedavisinin yönetimi sunulmaktadır. 

OLGU SUNUSU 

Horlama ve özellikle uykuda dispne 
şikayetleri ile polikliniğimize başvuran 8 yaşında kız 
hastanın yapılan muayenesinde tonsiller grade 2 
hipertrofik ve diagnostik nazal endoskopisinde 
nazofarenkste %80 oranında obstrüksiyon yapan 
adenoid hipertrofisi saptandı. Hastaya adenoidektomi 
operasyonu planlandı. Preoperatif olarak yapılan 
rutin testlerinde PT ve INR değerlerinde uzama 
saptandı (PT:16,5 INR: 1,45). Kanama ve pıhtılaşma 
zamanları normaldi (KZ: 1 dakika 15 saniye, 
pıhtılaşma zamanı: 4 dk 30 saniye). Bunun üzerine 
yapılan analizde Faktör 7 serum düzeyi %33 olarak 
saptandı. Hastanın herhangi bir kanama öyküsü 
yoktu. Hastaya rekombinant 1 mg Faktör 7a 
(aktifleştirilmiş eptakog alfa, Novoseven) temin 
edildi ve postoperatif kanama ihtimaline karşı 2 ünite 
eritrosit süspansiyonu hazırlandı. Faktör 7a'nın 1/3'ü 
operasyondan 1 saat önce, 1/3'ü operasyondan 4 saat 
sonra intravenöz bolus enjeksiyon şeklinde uygulandı 
ve adenoidektomi gerçekleştirildi. Hastada 
peroperatif ve postoperatif kanama olmadı. 

TARTIŞMA 

Faktör 7, 13. kromozomun uzun kolunda 
(13q34) bulunan gen tarafından kodlanan, 
karaciğerde K vitaminine bağımlı olarak sentezlenen, 
pıhtılaşma mekanizması içinde ekstrensek yolda yer 
alan bir proteindir. Yarı ömrü kısa olup (3-6 saat) 
plazma konsantrasyonu 0.5 mg/ml'dir3. Homozigot ya 
da çift heterozigot olgularda bile Faktör 7'nin 
tamamen yokluğu söz konusu değildir. Yapılan 
hayvan çalışmalarında Faktör 7'nin tamamen 
yokluğunun yaşamla bağdaşmadığı gösterilmiştir4,7. 
Heterozigot bireyler tamamen sağlıklı olup travma 
sonrasında dahi kanama gözlenmeyebilir. Homozigot 
bireyler semptomatik olup hafif burun 
kanamalarından, ağır kafa içi kanamalara kadar çok 
farklı şiddette kanama tabloları görülebilir. Hayatı 
tehdit eden kafa içi ve GİS kanamaları özellikle 
yenidoğan döneminde travmatik doğumlar sonrasında 
gelişebilmektedir6. Aynı mutasyona sahip bireyler 
bile aynı klinik tabloyu göstermeyebilirler. Bu durum 
hastalık fenotipinin oldukça heterojen olmasına ve 
hangi yaşta ortaya çıkacağının öngörülememesine 
neden olmaktadır4. 

Fışgın ve ark.nın 2012 yılında Türkiye'de 
yaptıkları bir çalışmada nadir görülen koagülasyon 
bozuklukları içinde Faktör 7 eksikliği görülme oranı 
%34 ile en sık kanama bozukluğu olarak 
bildirilmiştir. Faktör 7 eksikliği olan hastalarda 

intrakraniyal kanama oranı %13.2 ve ölüm oranı 
%3,8 olduğu bildirilmiştir6. 

Ağır eksiklik olarak tanımlanan faktör 
düzeyinin <%1 olması durumunda santral sinir 
sistemi kanamaları görülme sıklığı %4-17'dir4,5. 
Faktör düzeyi %5 ve üzerinde olan kişilerde 
menoraji, epistaksis ve ekimoz gibi daha hafif 
kanamalar görülür. Faktör düzeyi % 10-15 arasında 
daha çok hafif kanamalar gözlense de spontan ve 
ciddi kanamalar da olabilmektedir4. Ayrıca ağır 
eksiklik durumunda yumuşak doku ve eklem içine 
kanama gibi hemofiliye benzer bulgular görülebilir4,6. 
En sık ölüm nedeni intrakraniyal kanamadır. 
Olguların %3-4'ünde venöz tromboemboli 
görülebilir5,6. Plazma faktör seviyesi ne şiddette bir 
kanama görüleceği konusunda güvenilir bir 
belirleyiciliğe sahip değildir5. Ancak akut 
kanamalarda hemostatik seviyenin 15-30 
mikrogram/kg/doz'larla sağlandığı ve PT-INR 
değerini normale getiren dozun 20 mikrogram/kg 
olduğu savunulmaktadır12. 

Faktör 7'nin dolaşımda çok kısa süre 
kalabilmesi nedeniyle eksikliği durumunda sekonder 
profilaksi tartışmalı bir konudur4,11. Hafif ve orta 
şiddetteki kanamalarda oral ve parenteral 
traneksamik asit tek başına kullanımı yeterli olabilir. 
Ancak daha şiddetli kanamalarda taze donmuş 
plazma (TDP), protrombin kompleks konsantresi, 
plazma kaynaklı Faktör 7 ve rekombinant F7a (rF7a) 
preparatları kullanılmaktadır3,6. Önceleri sadece 
Faktör 7 içeren ürünlerin bulunmaması nedeni ile 
TDP ve protrombin kompleks konsantresi sıklıkla 
kullanılmaktaydı. Ama bu tedaviler sonucunda 
hastaya sıvı yüklenmesi ve Faktör 7 dışındaki diğer 
faktörlerin de verilmesine bağlı olarak tromboz 
riskinin artması nedeniyle tercih edilmemektedir3,6. 
Günümüzde artık tek başına Faktör 7 içeren 
preparatların kullanıma girmesiyle hastaların tedavisi 
daha da kolaylaşmıştır. Özellikle rF7a'nın kullanıma 
girmesi viral bulaş riskini azaltmış olmakla birlikte az 
da olsa trombotik olay ve inhibitör gelişim riskinin 
olduğu unutulmamalıdır3. Ancak Türkiye'de yüksek 
maliyeti nedeniyle birçok hematolog tarafından tercih 
edilmemektedir6. Trombotik komplikasyon oranı 
yaklaşık %1 olarak bildirilmiştir5. Faktör 7'nin 
kanama durumunda 15-30 µgr/kg/doz olarak birkaç 
saat ara ile uygulanması gerekir. Yarılanma ömrünün 
kısa olması nedeni ile koruma tedavisinde (profilaksi) 
tercih edilmemekte onun yerine rF7a preparatları 
önerilmektedir3. 

Literatürde ciddi faktör eksikliği bulunan 
çocuklarda uzun dönem profilaksinin (haftada 1-3 
kez 10-15 U/kg) faydalı olduğu bildirilmiştir. 
Spontan veya travma sonrası meydana gelen 
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kanamalarda plazma Faktör 7 seviyesini %5-10 
düzeyinde tutmanın kanamayı durdurabileceği ve bu 
amaçla TDP transfüzyonu kullanılabileceği 
belirtilmiştir5. 

Kanama diyatezi öyküsü ile gelen her yaş 
grubunda hangi klinik bulgu ön planda olursa olsun 
özellikle izole PT uzunluğu olması Faktör 7 
eksikliğini düşündürür. Kesin tanı plazma faktör 7 
seviyesinin ölçümü ile konulmaktadır. Peri ve 
postoperatif kanama komplikasyonunun önlenmesi 
için preoperatif dönemde iyi bir analiz yapılması ve 
faktör tedavisinin planlanması gerekmektedir. 
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