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36. SAYFADAKI "TANINIZ NEDIR?" IN

YANITI

TANI: FAKTOR VII EKSIKLIGI
olmalidir.

Olgudan istenen Faktor VII:C diizeyi
%1.6 (normal degeri %50-150) bulundu ve
dogumsal Faktor VII eksikligi tanisi alda.
4 saat ara ile DTP infiizyonu basland: ve
izleminde PZ'nin normale doéndiugi sap-
tandi. Klinik durumu diizelen, aktif ka-
namasi olmayan olgu Cocuk Noroloji ve
Cocuk Hematoloji Birimine kontrole ¢agi-
rilarak taburcu edildi. 3 aylikken bdélge
hastanesinde gastrointestinal kanama ne-
deni ile izlendigi, 8 aylikken kafa i¢i ka-
nama nedeni ile bolgesindeki saghk ku-
rulusu tarafindan hastanemize sevki
planlandign sirada eksitus oldugu ogre-
nildi.

Faktor VII ya da diger adiyla prokan-
vertin, pihtilasma mekanizmas1 icinde
ekstrensek yolda yer alan bir proteindir.
Agir karaciger yetmezligi, malabsor-
bsiyon ve warfarin gibi ilaglara bagh K
vitamini eksiklikleri sonucu edinsel
faktor VII eksikligi gorilebilir. Otozomal
resesif gecisli bir kanama bozuklugu olan
dogumsal faktor VII eksikligi ise, son de-
rece nadir olup, 500.000 kigide bir rast-
lanmaktadir. Bu hastalikta heterozigot
bireyler tamamen saglikli olup, tim ka-
nama testleri normaldir ve ancak spesifik
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olarak faktor VII 6l¢timi ile taninabilirler
(1). Ilk kez 1951 yalinda Alexander ve ark.
tarafindan "serum Prothrombin Conver-
sion Accelerator eksikligi" adi ile tanim-

lanmigtir (2). Faktor VII eksikliginde kli-

nik bulgular son derece degiskendir. Hafif
burun kanamalarindan, agir kafa ici ka-
namalara kadar ¢ok farkli giddette ka-
nama tablolar goriilebilir. Ilgin¢ olarak,
kanama bozuklugunun siddeti ile faktor
VII diizeyi arasinda bir iligki bulunma-
maktadir. Genellikle faktor VII eksikligi
olan yenidogan bebekler, dogum sirasinda
travmaya bagh agir kafa i¢i kanama riski
altindadirlar (1,3,4). Faktor VII'yi kod-
layan genin, 13. kromozomun (13, 34)
uzun kolunda bulundugu bildirilmistir
(5). Bu gene yonelik molekiiler testler ile
prenatal tani1 konabilir. Millar ve ark. (6)
10 haftalik bir gebeden elde edilen koryon
villus 6rneginde prenatal taniy1 gercek-
lestirmisglerdir.

Olgumuzuda, travmatik dogum son-
rasinda yaygin kafa i¢i kanama gelismesi,
izleminde tekrarlayan kafa i¢i ve gast-
rointestinal kanamalar ile agir bir klinik
seyir sonrasi sit cocuklugu doéneminde
kaybedilmis olmasi, literatirde bildirildigi
gibi yenidogan doneminde kafa i¢i kanama
ile gelen olgularin kot prognozlu olusu ile
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uyumluluk gostermektedir.

Faktor VII'nin vitamin K'ya bagimh bir
faktér olmasina karsin, dogumsal faktor
VII eksikliginde vitamin K verilmesinin
herhangi bir yarari olmamaktadir. Ayrica
yarilanma émri cok kisa oldugu icin (4-6
saat), buyuk cocuklarda plazma infiiz-
yvonlar1 da yeterli hemostaz1 saglayamaz.
Ticari protrombin kompleks preparatlari,
faktor VII icermekle birlikte, bu prepa-
ratlar icindeki miktarlar firmadan firmaya
ve hatta aym firmanin drettigi uriinlerde
de degismektedir. Son yillarda rekombinan
faktor VII preparatlar: uretilmistir. Ancak
pahali oluslar1 ve her merkezde kolaylikla
bulunmuyor olmasi énemli bir sorundur.
Buna ragmen ozellikle cerrahi girigim ge-
rektiren olgular ile agir kafa i¢ci kanama
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gibi ciddi kanama durumlarinda kul-
lanilmaktadir(1,7).

Sonu¢ olarak, yenidogan doéneminde
agir kafa ici kanamalarla gelen, APTZ ve
diger kanama testleri normal, sadece PZ
uzunlugu saptanan bebeklerde, yenido-
ganin hemorajik hastalig: ile karigabilecek
nadir bir durum olan dogumsal faktoér VII
eksikliginin de akla getirilmesi ve bu ol-
gularin ciddi kanamalara yol acgarak
olumciil seyredebilecegi hatirlanmalidir.
Bu hastalarin agir kanama durumlar1 ve/
veya cerrahi girigim gerektiginde, re-
kombinant faktor VII preparati bulunan
biyik merkezlerde izlenmeleri oneril-
mektedir. Prenatal tanis1 miimkiin olan bu
hastalikta, aileye genetik danigsma ve-
rilmesi de son derece énemlidir.
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