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36. SAYFADAKi "TANINIZ NEDİR?" İN 
YANI Tl 

TANI: FAKTÖR VII EKSİKLİGİ 
olmalıdır. 

Olgudan istenen Faktör VII:C düzeyi 
'1f1.6 (normal değeri %50-150) bulundu ve 
doğumsal Faktör VII eksikliği tanısı aldı. 
4 saat ara ile DTP infüzyonu başlandı ve 
izleminde PZ'nin normale döndüğü sap
tandı. Klinik durumu düzelen, aktif ka
naması olmayan olgu Çocuk Nöroloji ve 
Çocuk Hematoloji Birimine kontrole çağı
rılarak taburcu edildi. 3 aylıkken bölge 
hastanesinde gastrointestinal kanama ne
deni ile izlendiği, 8 aylıkken kafa içi ka
nama nedeni ile bölgesindeki sağlık ku
ruluşu tarafından hastanemize sevki 
planlandığı sırada eksitı.ıs olduğu öğre
nildi. 

Faktör VII ya da diğer adıyla prokan
vertin, pıhtılaşma mekanizması içinde 
ekstrensek yolda yer alan bir proteindir. 
Ağır karaciğer yetmezliği, malabsor
bsiyon ve warfarin gibi ilaçlara bağlı K 
vitamini eksiklikleri sonucu edinsel 
faktör VII eksikliği görülebilir. Otozornal 
resesif geçişli bir kanama bozukluğu olan 
doğumsal faktör VII eksikliği ise, son de
rece nadir olup, 500.000 kişide bir rast
lanmaktadır. Bu hastalıkta heterozigot 
bireyler tamamen sağlıklı olup, tüm ka
nama testleri normaldir ve ancak spesifik 
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olarak faktör VII ölçümü ile tanınabilirler 
(1). Ilk kez 1951 yılında Alexander ve ark. 
tarafından "serum Prothrombin Canver
sion Accelerator eksikliği" adı ile tanım
lanmıştır (2). Faktör VII eksikliğinde kli
nik bulgular son derece değişkendir. Hafif 
burun kanamalarından, ağır kafa içi ka
namalara kadar çok farklı şiddette ka
nama tabloları görülebilir. İlginç olarak, 
kanama bozukluğunun şiddeti ile faktör 
VII düzeyi arasında bir ilişki bulunma
maktadır. Genellikle faktör VII eksikliği 
olan yenidoğan bebekler, doğum sırasında 
travmaya bağlı ağır kafa içi kanama riski 
altındadırlar (1,3,4). Faktör VII'yi kod
layan genin, 13. kromozomun (13, 34) 
uzun kolunda bulunduğu bildirilmiştir 
(5). Bu gene yönelik möleküler testler ile 
prenatal tanı konabilir. Millar ve ark. (6) 
1 O haftalık bir gebeden elde edilen koryon 
villus örneğinde prenatal tanıyı gerçek
leştirmişlerdir. 

Olgumuzuda, travmatik doğum son
rasında yaygın kafa içi kanama gelişmesi, 
izleminde tekrarlayan kafa içi ve gast
rointestinal kanamalar ile ağır bir klinik 
seyir sonrası süt çocukluğu döneminde 
kaybedilmiş olması, literatürde bildirildiği 
gibi yenidoğan döneminde kafa içi kanama 
ile gelen olguların kötü prognozlu oluşu ile 
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uyumluluk göstermektedir. 
Faktör VII'nin vitamin K'ya bağımlı bir 

faktör olmasına karşın, doğumsal faktör 
VII eksikliğinde vitamin K verilmesinin 
herhangi bir yararı olmamaktadır. Ayrıca 
yarılanma ömrü çok kısa olduğu için ( 4-6 
saat), büyük çocuklarda plazma infüz
yonları da yeterli hemostazı sağlayamaz. 
Ticari protrombin kompleks preparatları, 
faktör VII içermekle birlikte, bu prepa
ratlar içindeki miktarlar firmadan firmaya 
ve hatta aynı firmanın ürettiği ürünlerde 
de değişmektedir. Son yıllarda rekombinan 
faktör VII preparatları üretilmiştir. Ancak 
pahalı oluşları ve her merkezde kolaylıkla 
bulunmuyor olması önemli bir sorundur. 
Buna rabnen özellikle cerrahi girişim ge
rektiren olgular ile ağır kafa içi kanama 
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gibi ciddi kanama durumlarında kul
lanılmaktadır(l, 7). 

Sonuç olarak, yenidoğan döneminde 
ağır kafa içi kanamalada gelen, APTZ ve 
diğer kanama testleri normal, sadece PZ 
uzunluğu saptanan bebeklerde, yenido
ğanın hemorajik hastalığı ile karışabilecek 
nadir bir durum olan doğumsal faktör VII 
eksikliğinin de akla getirilmesi ve bu ol
guların ciddi kanamalara yol açarak 
ölümcül seyredebileceği hatırlanmalıdır. 
Bu hastaların ağır kanama durumları ve/ 
veya cerrahi girişim gerektiğinde, re
kombinant faktör VII preparatı bulunan 
büyük merkezlerde izlenmeleri öneril
mektedir. Prenatal tanısı mümkün olan bu 
hastalıkta, aileye genetik danışma ve
rilmesi de son derece önemlidir. 
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