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OLGU SUNUMU — CASE REPORT
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OZET

Faktor VII eksikligi otozomal resesif gecisli, nadir goriilen bir koagiilasyon bozuklugudur. Normalde gebelerde serum faktor
VII seviyeleri dogum yaklastik¢a artar. Ancak homozigot faktor VII eksikligi olan hastalarda faktor seviyesi ¢ok diigiik seviyelere
inerek ciddi kanamalara neden olabilir. Bu hastalarin preoperatif hazirliklarinin dikkatli sekilde yapilmasiyla cerrahi sirasinda ve
sonrasinda olasi komplikasyonlar azaltilabilir. Bu olgu sunumunda, faktor VII eksikligi bulunan bir gebenin sezaryen operasyonu
sirasindaki anestezi yontemi sunulmaktadir.
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SUMMARY

Factor VII deficiency is a rare coagulation disorder which is inherited autosomal recessively. In normal pregnant women
serum factor VII levels increases by the end of the pregnancy. But, factor levels may decrease to very low levels and may cause
serious bleeding in patients having homozygote factor VII deficiency. Careful preoperative preparation may decrease complications
intraoperatively and in the postoperative period. In this case we present an anesthesia management during cesarean section of a

pregnant woman with factor VII deficiency.
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GIRIS

Faktor VII eksikligi nadir goriilen koagiilasyon bo-
zukluklarindandir. Otozomal resesif gecisli bir hastalik
olup, goriilme siklig1 1/500.000 olarak bildirilmistir (1).
Faktor VII geni 13. kromozomun uzun kolunda bulunur.
Bu bolgedeki mutasyonlara bagli olarak homozigot ya
da heterozigot eksiklikler olusabilir (2). Ayrica, konjeni-
tal eksikligin disinda, hepatik yetmezlik, vitamin K ek-
sikligi ve vitamin K antagonistlerinin kullanimi gibi
edinsel nedenlerle de meydana gelebilir. Normalde, ge-
beligin son haftalarinda tiim pihtilasma faktorleriyle bir-
likte faktor VII diizeylerinde bir artig olmaktadir. Ancak,
homozigot faktor VII eksikligi bulunan hastalarda faktor
VII diizeylerindeki bu artisin yeterli olmadig: ve kana-
ma diyatezi gelisebilecegi bildirilmigtir (3). Bu hastalar-
da, kanama riski olmasi ya da cerrahi ihtiyact durumla-
rinda faktor replasmani yapilmasi tartismali olmakla
birlikte onerilmektedir (4). Bu olgu sunumunda faktor
VII eksikligi olan bir gebede gerceklestirilen sezaryen
operasyonu sirasinda uygulanan anestezi yaklasimi
sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

ik sezaryen ameliyat: sirasinda gozlenen asir1 kana-
ma nedeniyle arastirilirken faktor VII eksikligi tanist
alan 33 yasinda bayan hasta ikinci sezaryen ameliyati
icin tarafimizdan degerlendirildiginde baska sistemik
hastalig1 bulunmadig1 ve ilk sezaryen ameliyati sonra-
sinda taze donmug plazma (TDP) destegi aldig1 6grenil-
di. Hastanin klinik degerlendirilmesinde aralikli olarak
burun ve dis eti kanamasi hikayesi ve gebelik donemin-
de artan dis eti hipertrofisi mevcuttu. Ilk hematolojik
degerlendirilmesi 17. gebelik haftasinda yapilan hasta-
nin, serum faktor VII diizeyi %18 (Normal degerler
9%'70-130) saptanip takip onerilmis ve sonrasinda yapi-
lan dlctimlerde faktor VII diizeylerinin diisiik oldugu
goriilmiis (sirasiyla %18, %24, %10). Son faktor VII dii-
zeyi ameliyattan 1 ay 6nce bakilmis olup diizey %10 idi.
Hastamiz sezaryen ameliyatina alindiginda gebeligin 38.
haftasindaydi. Preoperatif bakilan laboratuvar inceleme-
lerinde hemoglobin 12,40 g dL"', hematokrit %37, trom-
bosit 163.000/mL, I6kosit 7.760/mL, protrombin zamani
(PT) 23 sn, international normalized ratio (INR) 2,1 ve
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aktive parsiyel tromboplastin zaman (aPTT) 29 sn ola-
rak saptandi. Hastaya hematoloji boliimiiniin onerisiyle
cerrahi iglemden 1 saat once aktive rekombinant faktor
VII konsantresi (rFVIIa, NovoSeven®, Novo Nordisk
A/S, Bagsvaerd, Denmark) 20 pg kg olacak sekilde ve-
rildi ve uygun saatlik aglig1 takiben ameliyathaneye
alindi. Noninvazif kan basinci, periferik oksijen satiiras-
yonu ve elektrokardiyografi monitdrizasyonu yapildi.
Bazal kalp hiz1 85 atim dk™, kan basinci 125/90 mmHg,
SpO, %98 olarak olgiildii.

Genel anestezi verilmesine karar verilen hastanin in-
diiksiyonu 2,5 mg kg' propofol ve 0,5 mg kg rokiiron-
yum ile gerceklestirilerek i¢ ¢apt 7,0 mm tiip ile endotra-
keal entiibasyon yapildi. Mekanik ventilasyon sirasinda
tidal voliim 500 mL ve solunum frekansi 12/dk olacak se-
kilde ayarlandi. Anestezi idamesi %350 nitr6z oksit-oksi-
jen karigimu icerisinde sevofluran 0,5 — 1 minimum alve-
olar konsantrasyon kullanilarak saglandi. Ameliyatta
3280 gram agirhifinda 1. ve 5. dakika Apgar skorlar1 8 ve
9 olan saglikli kiz bebek dogdu. Bebegin cikisini takiben
intravenoz yoldan 1 gram sefazolin, 5 internasyonel iinite
(IU) 1 dk’da bolus ve 10 IU 2 saatlik infiizyon olmak
tizere toplam 15 IU oksitosin ve 2 pg kg™ fentanil verildi.
Indiiksiyondan bebek cikisina kadar gecen siire 5 dk, top-
lam cerrahi siire 30 dk ve cerrahi kanama yaklagik 700
mL olarak tespit edildi. Ameliyat sirasinda toplam 1000
mL kristalloid ve 500 mL kolloid sivi replasmani uygu-
landi. Intraoperatif dénemde agir1 olmayan gingival kana-
ma disinda herhangi bir sorun ile karsilasiimadi. Hastanin
postoperatif kontroliinde kanamanin durdugu gézlendi ve
hasta bilgilendirilerek olgu sunumu i¢in onay1 alindi.

TARTISMA

Kanama diyatezleri, pihtilagmay: saglayan 3 ana bi-
lesenden (damar duvari, trombositler ve koagiilasyon
faktorleri) bir veya birkaginda bulunan bozukluga bagh
olarak geligir. Tam1 genellikle beklenmedik miktarda ag1-
11 ya da uzun siiren kanamalar sonrasinda konur. Hasta-
larin degerlendirilmesinde hem klinik sorgulama hem de
laboratuvar incelemeleri dnemlidir. Klinik incelemede
onceki kanama hikayeleri, fizik muayenesi ve aile 6ykii-
sti sorgulanirken, laboratuvar testleri basta genel olarak
degerlendirilir ve gerekli durumlarda 6zel testler uygu-
lanabilir (5). Koagiilasyon bozuklugu oldugu bilinen has-
talarda cerrahi oncesi bu degerlendirmelerin dikkatli se-
kilde yapilmasi ve gerekli onlemlerin alinmasi 6nemlidir.

Gebelikte kan hacmi ve igeriginde olusan degisiklik-
lerle birlikte hemostaz mekanizmasinin bilesenlerinde
de 6nemli degisiklikler olusur. Gebeligin baglamasiyla
beraber pihtilagsma faktorleri (Fibrinojen, Faktor VII,
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VIII, X, XII, von Willebrand faktorii gibi) artar, dogal
antikoagiilanlarin ve fibrinolitik sistemin etkisi azalir.
Sonug olarak bir fizyolojik bir hiperkoagiilabilite olugur
ve bu tablo gebeligin term doneme yaklagsmasiyla daha
da belirginlesir. Trombosit sayis1 ise hemodiliisyon ne-
deniyle ya da kullanim ve yikima bagli olarak azalir. Bu
degerlerin normal sinirlara donmesi dogumun gercek-
lesmesini takiben 3-4 haftay: bulur (6).

Faktor VII vitamin K bagiml bir faktor olup hepatosit-
ler tarafindan sentezlenir. Plazmada diisiik konsantrasyon-
larda bulunur (0,5 g dL™') ve yar1 émrii 3-4 saattir (4,7).
Eksikligi diger tiim faktor eksikliklerinde oldugu gibi art-
mis kanama riskiyle beraberdir ve nadir goriiliir. Normal
siirlarda trombosit sayisi, kanama zamani ve aPTT olma-
sina eslik eden uzamis PT ve INR diizeyleri faktor VII ek-
sikligini diisiindiirmelidir (8,9). Faktor VII'nin cerrahi he-
mostaz icin kabul edilebilir alt diizeyi %10-15 olarak ka-
bul edilir (9). Bu diizeylerde dahi kanama riski yiiksektir
ve cerrahi 6ncesinde taze donmug plazma, kriyopresipitat
veya rFVIla ile faktor replasmani yapilmasi onerileri bu-
lunmaktadir (9,10). Bizim hastamiz 5 yil 6nceki ameliya-
tinda tan1 almisti. Bu donemde kanama tedavisi i¢in taze
donmus plazma replasmani yapildig1 68renildi, ancak ya-
zili kayitlara ulagilamadi. Bu gebeligi doneminde yaptiri-
lan tetkiklerinde de faktor VII diizeyleri alt simirda bulun-
du ve hematoloji tarafindan degerlendirilerek cerrahi on-
cesinde faktor replasmant yapilmasi onerildi. Cerrahi 6n-
cesi laboratuvar incelemelerinde de beklendigi gibi sadece
PT ve INR degerleri yiiksekti. Hastaya cerrahiden 1 saat
once rFVIla replasmani yapilarak faktoriin etki siiresinin
maksimumda tutulmas: hedeflendi.

Noroaksiyel anestezi sirasinda spinal kanal icine ka-
nama siklig1 1/220.000’dir. Ancak bu oran konjenital
veya edinsel kanama bozuklugu olanlarda artar. Konje-
nital kanama bozuklugu olan kisilerde anestezi yoneti-
minin ve hematolojik yonetimin nasil yapilacagina dair
bir goriis birligi bulunmamaktadir ve literatiir verileri
daha ¢ok olgu sunumlari seklindedir (11). Onemli bir
kontrendikasyon olmamasi halinde genel anestezi bol-
gesel anesteziye tercih edilir. Bolgesel anestezi uygulan-
mas1 planlanan hastalarda preoperatif donemde eksik
olan faktorlerin yerine konmasi, anestezi sonrasinda
hastanin motor ve duysal fonksiyonlarin geri doniigiiniin
yakindan takip edilmesi onemlidir. Hastamiz anestezi
yontemleri ve olasi riskler hakkinda bilgilendirildi ve
sonucunda genel anestezi uygulanmasma karar verildi.
Hastanin onceki sezaryen ameliyatinda beklenmeyen
kanamaya bagli yasamig oldugu stres ve kayginin da ge-
nel anesteziyi tercih etmesinde 6nemli bir etken oldugu-
nu diisiiniiyoruz.
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Koagiilasyon bozuklugu bulunan hastalarda cerrahi
sirasinda ve sonrasinda beklenmeyen kanamalar gozle-
nebilecegi akilda tutulmali ve yakin izlem saglanmali-
dir. Hemodinamik izlem, hemogram takibi, dren ve yara
bolgelerinin takibi gibi belirtecler kanamanin erken do-
nemde saptanmasinda yardimct olabilir. Riskli hastalar-
da farkindaligin ve dikkatin artirilmasi, gerekli tedbirle-
rin 6nceden alinmasi komplikasyonlar1 azaltabilir. Boyle
hastalarin yonetimi sirasinda ilgili branglarin hastay1 6n-
ceden degerlendirerek gerekli onerileri elektif kogullar-
da belirtmesi, dolayisiyla zamaninda ve uygun bir hazir-
ligin yapilabilmesi biiyiik 6nem tasir. Literatiirde cerrahi
oncesinde faktor VII profilaksisi yapilarak sorunsuz ge-
kilde gerceklestirilmis vakalar bildirilmistir (12,13). An-
cak, rutin profilaksi yapilmasi halen tartigmalidir (4). Ji-
menez ve ark. gebelerde sezaryen yonetiminde yapila-
cak rFVIIa'nin tek doz yerine devamli infiizyon seklin-
de verilmesini tavsiye etmiglerdir (14). Bizim hastamiz
daha 6nceden bilinen bir kanama bozuklugu tanisi nede-
niyle hematoloji boliimiince takipteydi. Izlemleri sira-
sinda faktor VII seviyelerinin diisiik seyri nedeniyle cer-
rahi Oncesinde faktor replasmani yapilmasi onerilmis ve
gerekli durumlarda postoperatif destek icin de uygun
hazirlik yapilmigsti. Cerrahi esnasinda ve postoperatif ilk
24 saatlik donemde yapilan yakin izlemde beklenmedik
bir kanama olmadi. Bunda cerrahi 6ncesinde yapilmis
olan faktor replasmaninin ve cerrahi sirasinda olasi bir
kanama riskine karg1 daha dikkatli davranilmasi etkin
rol oynamis olabilir. Hastanin ve cerrahi ekibin bilgilen-
dirilmis olmast ve gerekli onlemlerin alinmig olmasi
hastamizin ilk cerrahisi sirasinda yasamig oldugu sikin-
tilarin tekrarini 6nledigi kanaatindeyiz.

SONUC

Faktor VII eksikligi nadir goriilen herediter bir hasta-
liktir. Cerrahi geciren hastalar ameliyat sirasinda ve son-
rasinda artmig kanama riski tasirlar. Bu nedenle hastalarin
preoperatif hazirliklariin dikkatli ve eksiksiz yapilmasi,
cerrahi sirasinda ve ozellikle postoperatif ilk 24 saatte ka-
namanin yakindan takip edilmesi gereklidir. Kanamanin
onlenmesi amaciyla rekombinant faktor VII konsantresi,
taze donmug plazma ya da kriyopresipitat ile profilaksi
uygulanabilir. Bizim hastamiz faktor VII eksikligi tanisi
olup preoperatif donemde hematoloji takibindeydi. Sezar-
yen oncesinde uygun takip, konsiiltasyon ve hazirliklarm
yapilmasi sonucu hastanin ameliyati problemsiz sekilde
sonuclandi. Bu hasta grubunda cerrahi 6ncesi hazirligin
iyi yapilmasinin ve multidisipliner bir organizasyonun
saglanabilmesinin olas1 komplikasyonlarin azaltilmasinda
biiyiik 6nem tasidig1 kanaatindeyiz.
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