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(ZET

Faktor VII eksikligi otozomal resesif ge¢is gosteren bir klinik tablodur. Kalitsal koagiilasyon bozukluklari nadir
goriilse de, Faktor VII eksikligi bu grup icinde en sik goriilenidir. Literatiirde, gebelikte Faktor VII eksikliginin erken
gebelik kayiplari ve plasenta dekolmani ile iliskili oldugu bildirilmistir.

Laboratuar tamisindaki kolaylik, takip ve tedavi protokollerinin belirlenmis olmast nedeniyle, kanama diyatezi olan

gebelerde Faktor VII eksikligi akilda bulundurulmalidir.

Bu yazida, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum Anabilim Dali'nda takip edilen, 29

haftalik gebe iken vajinal kanama ile basvurup, plasenta dekolmani én tanisi ile acil sartlarda sezaryen dogum

uygulanan bir gebe sunuldu. Faktor VII eksikligi olan gebelerin takip ve tedavi yontemleri tartisild.
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Tiirk Jinekoloji ve Obstetrik Dernegi Dergisi, (J Turk Soc Obstet Gynecol), 2013; Cilt: 10, Sayi: 2, Sayfa: 114-7

FACTOR VII DEFICIENCY DURING PREGNANCY
SUMMARY

Factor VII deficiency is a genetic disorder of coagulation and inherited as autosomal recessive. Although inherited
disorders of coagulation are rare, Factor VII deficiency is the most common among them. Recurrent spontaneous
abortions and placental abruptions have been reported in the pregnant women with Factor VII deficiency.

Due to ease of laboratory diagnosis, the clearity of the management and the treatment protocols, Factor VII deficiency
should be kept in mind in patients with bleeding diathesis.

In this report, we described a pregnant patient at her 29th weeks of gestation presenting with complaint of vaginal
bleeding, thereafter performance of an emergency cesarian section due to placental abruption. The management and

the treatment of these patients were discussed.
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GIiRIiS

i1k kez 1951'de tanimlanan, Alexander hastalig
olarak da bilinen Faktor VII (FVII) eksikligi otozomal
resesif gegis gdsteren bir hastahiktir(l). Bu hastalik, 13.
kromozomun uzun kolunda bulunan FVII geninde
meydana gelen genis spektrumdaki mutasyonlar ile
karakterizedir(®). Nadir goriilen kalitsal koagiilasyon
bozukluklar: iginde en sik karsilagilan tablo olup,
1/500.000 siklik ile izlenmekle birlikte genel
populasyondaki prevelansinin asemptomatik bireyler
nedeniyle daha sik oldugu diisiiniilmektedir(3).
Hastaligin klinigi oldukg¢a heterojendir, hayat: tehdit
eden ve sakatliga yol agan siddetli kanamalardan
(serebral, gastrointestinal ve artikiiler) mindr kanamalara
kadar degiskendir(®. Fertil gruptaki kadin hastalarda
siklikla menoraji ile semptomatik olmaktadir. Bununla
beraber, genotip-fenotip iliskisi ile ilgili ¢aligmalar,
bazi modifiye edici bilesenlerin FVII eksikliginin
ekspresyonunda farkliliklara neden oldugunu
gostermistir. Bu iliski ayn1 FVII mutasyonunu tasiyan
hastalarda, diskordan klinik fenotiplerin olustugunu
ortaya ¢ikarir(). Sasirtici olarak, FVII eksikligi olan
hastalarin %3-4'tinde trombotik ataklar da goriilmektedir
4,

FVII eksikliginin laboratuar tanisi basittir; uzamis
protrombin zamani (PTZ), normal aktive parsiyel
tromboplastin zaman1 (aPTT) ve plazma Faktor VII
diizeyine gore uzamis internasyonel normalize ratio
(INR) tespit edilir. FVII diizeyi 10 IU/dL altinda
oldugunda kanama diyatezi klinik olarak ortaya
cikmaktadir®). Cerrahi plani olan ve semptomatik
olgularda klinikte kullanim1 uygulamaya girmis pek
¢ok FVII tiirevi ve taze donmus plazma segencekleri

mevcuttur.

OLGU

15 yaginda izole FVII eksikligi tanis1 almis, 27
yasindaki G7ASP1Y1 olan 15 haftalik gebe, takip igin
Hacettepe Universitesi Kadin Hastaliklar1 ve Dogum
Anabilim Dali poliklinigine bagvurdu. Gebenin
anamnezinden, daha 6nce sadece 1 dogum yaptig1 ve
5 tane gebelik kaybi oldugu 6grenildi. Hastanin
tekrarlayan gebelik kayiplarindan 4'iiniin 10 hafta ve
altinda, 1'inin ise gebeligin 16. haftasinda meydana

geldigi ve bu gebelik kayiplarinda klinige asirt

115

Gebelikte faktor VII eksikligi

uzun siireli adet gorme, sik tekrarlayan diseti ve burun
kanamalar1 disinda yakinmasi yoktu. Soygegmisinde;
kiz kardesinde de FVII eksikligi bulundugu saptandi.
Hastanin yasayan ¢ocugunun gebeligin 38. Haftasinda
sezaryen ile dogurtuldugu, dogum eylemi sirasinda ve
postpartum donemde yapilan taze donmus plazma
replasmanlari ile kanama kontrolii saglandig1 6grenildi.
Yapilan dosya incelemesinde postpartum 15. giinde
akciger 6demi gelistigi ve postpartum kardiyomiyopati
tanis1 konuldugu 6grenildi. Bu durumun yapilan fazla
miktardaki taze donmus plazma replasmanlari sonucu
gelistigi diistiniilmis.

Hastanin yapilan rutin gebelik izleminde; ikinci
trimester serum biyokimyasal taramasinin, sonografik
anomali taramasinin ve 26. haftada yapilan 50 g oral
glukoz yiikleme test sonucunun normal oldugu gozlendi.
Gebeligin 24. haftasinda bakilan FVII diizeyi % 46
(70-130), INR 1.90 (0.86-1.20), aPTT 28.3 (27.9-38.1)
ve PTZ 16 sn (10-14sn) olarak tespit edildi.

Hematoloji iinitesine konsiilte edilen hasta igin
semptomatik hale gelmesi halinde replasman tedavisi
uygulanmas: onerildi. Yapilan kardiyolojik
degerlendirmede ise ekokardiyografide ejeksiyon
fraksiyonunun %354 oldugu, sol ventrikiil fonksiyonunun
azaldig1, eser mitral ve triklispit kapak yetmezligi
oldugu tespit edildi. Gebenin kardiyak dekompanzasyon
acisindan yakin takip edilmesi 6nerildi.

Hasta 29. gebelik haftasinda ani baglayan karin
agrisi, yogun vajinal kanama gikayeti ile dogum
salonuna kabul edildi. Yapilan ultrasonografide gebelik
haftas1 ile uyumlu kardiyak aktivitesi olan makat
prezentasyonda fetus izlendi. Plasenta heterojen
goriiniimdeydi. Fetal kardiyotokografide sik aralikli
kontraksiyonlar ile beraber bradikardik ve giiven
vermeyen fetal kardiyak aktivite paterni izlendi. Yogun
vajinal kanamaya eslik eden karin agrist olmasi ve
fetal bradikardi nedeniyle klinik olarak plasenta
dekolmani diisiiniildii. Acil sezaryene alinan gebe 1020
g agirliginda, 1. ve 5. dakika Apgar skoru 5 ve 6 olan
erkek bebek dogurdu. Yapilan incelemede plasenta
dekolmant oldugu intraoperatif olarak da dogrulandi.
Sezaryen sirasinda dlgiilebilen 900 cc kanama meydana
geldi ve yaklasik 1000 cc kristaloid ve kolloid
soliisyonlar ile replase edildi. Annenin Faktér VII
diizeyi %35 (70-130), INR 5.88 (0.86-1.20), aPTT
48.5(27.9-38.1), PTZ 22sn (10-14 sn) ve hemoglobin
degeri 8.1g/dL olarak dlgiildii. Yenidogan, prematiirite
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nedeni ile Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde izlendi.
Postoperatif donemde 8 iinite taze donmus plazma ve
hemoglobin diistikliigii nedeni ile 2 i eritrosit
siispansiyonu verildi. Kanamasi normal seyreden
hastada kardiyak problem gelismedi. Postoperatif 4.
giinde taburcu edildi.

TARTISMA

Konjenital FVII eksikligi genel populasyonda
1/500.000 siklikta izlenen ve degisken penetrans
gdsteren otozomal resesif bir hastaliktir(1). FVII, doku
faktorii ile birlikte, ekstrinsek yolakta bulunan FX'un
hidrolizini hizlandirmaktadir. Nihai sonug, protrombinin
trombine doniisiimiinii saglayarak, piht1 olusumudur
@,

Hastalik i¢in homozigot bireylerde, Faktor VII
diizeyinin 10 IU/dL'nin altinda oldugu, heterozigot
bireylerde ise 20-60 IU/dL araliginda oldugu
bildirilmistir®). Kanama diyatezinin Faktér VII 10
IU/dL'nin altinda oldugunda belirgin oldugu
diisiiniilmektedir(®). Ayn1 mutasyon igin farkl
fenotiplerin olmasi, genotip- fenotip diskordansinin
olmasi gevresel ve/veya ekstragenik faktorlerle
aciklanabilmektedir®). Hastaligin klinik prezentasyonu
burun, dis eti kanamasi ve menoraji gibi hafif
kanamalardan 6liimciil olabilecek santral sinir sistemi
ve gastrointestinal sistem kanamalarina kadar
degiskenlik gdstermektedir(®). Sunmus oldugumuz
olgu 15 yasinda menoraji sikayeti ile Faktor VII
eksikligi tanist almistir.

Gebeligin ilerleyen haftalarinda, postpartum
kanamaya karsi olast koruyucu mekanizma olarak
pihtilagma faktor diizeylerinde artis olmaktadir.
Literatiire baktigimizda, Faktor VII eksikligi igin
homozigot olgularda bu yiikselmenin olmadigi, uygun
replasman yapilmadig: takdirde bu hastalarin
intrapartum ve postpartum masif kanamayla
karsilastiklar bildirilmistir®®). Heterozigot bireylerde
ise Faktor VII diizeylerinde artig oldugu ve bu hastalarda
dogum sirasi ve sonrasinda masif kanamanin olmamast
ve profilaksiye ihtiya¢ duyulmamasinin yiikselen faktor
diizeylerine bagli oldugu bildirlmistir®). Bizim
olgumuzda da ilk gebeligindeki dogumu takiben
kanama olmamasi ylikselen faktor diizeylerine bagh
olabilir. Erken gebelik kayiplarinin agir1 kanama ile

seyretmesi faktor diizeylerindeki artigin ileri gebelik

J Turk Soc Obstet Gynecol 2013, 10: 114- 7

116

haftalarinda olmasina baglanmistir®). Burada sunulan
olgunun da tekrarlayan erken gebelik kayiplarina agirt
kanamanin eslik ettigi goriilmiistiir.

Giintimiizde, Faktor VII eksikliginin agir formlar
icin tedavi protokolleri belirlenmistir. Tedavi segenekleri
arasinda antifibrinolitikler, taze donmus plazma, Faktror
VII konsantreleri ve rekombinan Faktér VII yer
almaktadir?). Ancak hafif-orta formlar i¢in belirlenmis
kesin protokoller yoktur. Bu tiir olgularda artan Faktor
VII diizeyleri koruyucu olabilmekte, profilaksi her
zaman gerekmemektedir®). Bu nedenle dogum sirasi
ve sonrasinda verilecek replasman tedavisi hastanin
klinigine gore sekillendirilmelidir. Uygulanacak
replasman tedavisinin olasi yan etkileri de g6z 6niinde
bulundurulmalidir. Nitekim olgumuzun ilk gebeliginde
dogumu takiben yapilan taze donmus plazma
replasmanlarina ikincil postpartum kadiyomiyopati
gelismistir.

Burada sunulan olgu, plasenta dekolmani klinigi
ile acil sezaryen uygulanmis, kanama kontrolii i¢in
INR takibi esliginde taze donmus plazma replasmant
yapilmis, gegirilmis postpartum kardiyomyopatisi
nedeniyle kardiyak dekompanzasyon igin yakin takip
edilmistir. Bu déonemde multidisipliner yaklasimla

morbidite ve mortalitenin Oniine geg¢ilmistir.

SONUC

Faktor VII eksikligi olan olgularda; profilaksi ve
tedavi protokolleri bireysellestirilmeli, obstetrik aciller
g6z oniinde bulundurulmali, bu tiir olgularin acil
sezaryen ve uygun replasman tedavilerinin
saglanabilecegi multidisipliner merkezlerde takibi

saglanmalidir.
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