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ÖZET
Faktör VII eksikli¤i otozomal resesif geçiflli, nadir görülen bir koagülasyon bozuklu¤udur. Normalde gebelerde serum faktör

VII seviyeleri do¤um yaklaflt›kça artar. Ancak homozigot faktör VII eksikli¤i olan hastalarda faktör seviyesi çok düflük seviyelere
inerek ciddi kanamalara neden olabilir. Bu hastalar›n preoperatif haz›rl›klar›n›n dikkatli flekilde yap›lmas›yla cerrahi s›ras›nda ve
sonras›nda olas› komplikasyonlar azalt›labilir. Bu olgu sunumunda, faktör VII eksikli¤i bulunan bir gebenin sezaryen operasyonu
s›ras›ndaki anestezi yöntemi sunulmaktad›r.
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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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G‹R‹fi

Faktör VII eksikli¤i nadir görülen koagülasyon bo-
zukluklar›ndand›r. Otozomal resesif geçiflli bir hastal›k
olup, görülme s›kl›¤› 1/500.000 olarak bildirilmifltir (1).
Faktör VII geni 13. kromozomun uzun kolunda bulunur.
Bu bölgedeki mutasyonlara ba¤l› olarak homozigot ya
da heterozigot eksiklikler oluflabilir (2). Ayr›ca, konjeni-
tal eksikli¤in d›fl›nda, hepatik yetmezlik, vitamin K ek-
sikli¤i ve vitamin K antagonistlerinin kullan›m› gibi
edinsel nedenlerle de meydana gelebilir. Normalde, ge-
beli¤in son haftalar›nda tüm p›ht›laflma faktörleriyle bir-
likte faktör VII düzeylerinde bir art›fl olmaktad›r. Ancak,
homozigot faktör VII eksikli¤i bulunan hastalarda faktör
VII düzeylerindeki bu art›fl›n yeterli olmad›¤› ve kana-
ma diyatezi geliflebilece¤i bildirilmifltir (3). Bu hastalar-
da, kanama riski olmas› ya da cerrahi ihtiyac› durumla-
r›nda faktör replasman› yap›lmas› tart›flmal› olmakla
birlikte önerilmektedir (4). Bu olgu sunumunda faktör
VII eksikli¤i olan bir gebede gerçeklefltirilen sezaryen
operasyonu  s›ras›nda  uygulanan  anestezi  yaklafl›m›
sunulmaktad›r.

OLGU SUNUMU

‹lk sezaryen ameliyat› s›ras›nda gözlenen afl›r› kana-
ma nedeniyle araflt›r›l›rken faktör VII eksikli¤i tan›s›
alan 33 yafl›nda bayan hasta ikinci sezaryen ameliyat›
için taraf›m›zdan de¤erlendirildi¤inde baflka sistemik
hastal›¤› bulunmad›¤› ve ilk sezaryen ameliyat› sonra-
s›nda taze donmufl plazma (TDP) deste¤i ald›¤› ö¤renil-
di. Hastan›n klinik de¤erlendirilmesinde aral›kl› olarak
burun ve difl eti kanamas› hikayesi ve gebelik dönemin-
de artan difl eti hipertrofisi mevcuttu. ‹lk hematolojik
de¤erlendirilmesi 17. gebelik haftas›nda yap›lan hasta-
n›n, serum faktör VII düzeyi %18 (Normal de¤erler
%70-130) saptan›p takip önerilmifl ve sonras›nda yap›-
lan ölçümlerde faktör VII düzeylerinin düflük oldu¤u
görülmüfl (s›ras›yla %18, %24, %10). Son faktör VII dü-
zeyi ameliyattan 1 ay önce bak›lm›fl olup düzey %10 idi.
Hastam›z sezaryen ameliyat›na al›nd›¤›nda gebeli¤in 38.
haftas›ndayd›. Preoperatif bak›lan laboratuvar inceleme-
lerinde hemoglobin 12,40 g dL-1, hematokrit %37, trom-
bosit 163.000/mL, lökosit 7.760/mL, protrombin zaman›
(PT) 23 sn, international normalized ratio (INR) 2,1 ve
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aktive parsiyel tromboplastin zaman› (aPTT) 29 sn ola-
rak saptand›. Hastaya hematoloji bölümünün önerisiyle
cerrahi ifllemden 1 saat önce aktive rekombinant faktör
VII konsantresi (rFVIIa, NovoSeven®, Novo Nordisk
A/S, Bagsvaerd, Denmark) 20 µg kg-1 olacak flekilde ve-
rildi ve uygun saatlik açl›¤› takiben ameliyathaneye
al›nd›. Noninvazif kan bas›nc›, periferik oksijen satüras-
yonu ve elektrokardiyografi monitörizasyonu yap›ld›.
Bazal kalp h›z› 85 at›m dk-1, kan bas›nc› 125/90 mmHg,
SpO2 %98 olarak ölçüldü.

Genel anestezi verilmesine karar verilen hastan›n in-
düksiyonu 2,5 mg kg-1 propofol ve 0,5 mg kg-1 roküron-
yum ile gerçeklefltirilerek iç çap› 7,0 mm tüp ile endotra-
keal entübasyon yap›ld›. Mekanik ventilasyon s›ras›nda
tidal volüm 500 mL ve solunum frekans› 12/dk olacak fle-
kilde ayarland›. Anestezi idamesi %50 nitröz oksit-oksi-
jen kar›fl›m› içerisinde sevofluran 0,5 – 1 minimum alve-
olar konsantrasyon kullan›larak sa¤land›. Ameliyatta
3280 gram a¤›rl›¤›nda 1. ve 5. dakika Apgar skorlar› 8 ve
9 olan sa¤l›kl› k›z bebek do¤du. Bebe¤in ç›k›fl›n› takiben
intravenöz yoldan 1 gram sefazolin, 5 internasyonel ünite
(IU) 1 dk’da bolus ve 10 IU 2 saatlik infüzyon olmak
üzere toplam 15 IU oksitosin ve 2 µg kg-1 fentanil verildi.
‹ndüksiyondan bebek ç›k›fl›na kadar geçen süre 5 dk, top-
lam cerrahi süre 30 dk ve cerrahi kanama yaklafl›k 700
mL olarak tespit edildi. Ameliyat s›ras›nda toplam 1000
mL kristalloid ve 500 mL kolloid s›v› replasman› uygu-
land›. ‹ntraoperatif dönemde afl›r› olmayan gingival kana-
ma d›fl›nda herhangi bir sorun ile karfl›lafl›lmad›. Hastan›n
postoperatif kontrolünde kanaman›n durdu¤u gözlendi ve
hasta bilgilendirilerek olgu sunumu için onay› al›nd›.

TARTIfiMA

Kanama diyatezleri, p›ht›laflmay› sa¤layan 3 ana bi-
leflenden (damar duvar›, trombositler ve koagülasyon
faktörleri) bir veya birkaç›nda bulunan bozuklu¤a ba¤l›
olarak geliflir. Tan› genellikle beklenmedik miktarda afl›-
r› ya da uzun süren kanamalar sonras›nda konur. Hasta-
lar›n de¤erlendirilmesinde hem klinik sorgulama hem de
laboratuvar incelemeleri önemlidir. Klinik incelemede
önceki kanama hikayeleri, fizik muayenesi ve aile öykü-
sü sorgulan›rken, laboratuvar testleri baflta genel olarak
de¤erlendirilir ve gerekli durumlarda özel testler uygu-
lanabilir (5). Koagülasyon bozuklu¤u oldu¤u bilinen has-
talarda cerrahi öncesi bu de¤erlendirmelerin dikkatli fle-
kilde yap›lmas› ve gerekli önlemlerin al›nmas› önemlidir.

Gebelikte kan hacmi ve içeri¤inde oluflan de¤ifliklik-
lerle birlikte hemostaz mekanizmas›n›n bileflenlerinde
de önemli de¤ifliklikler oluflur. Gebeli¤in bafllamas›yla
beraber p›ht›laflma faktörleri (Fibrinojen, Faktör VII,

VIII, X, XII, von Willebrand faktörü gibi) artar, do¤al
antikoagülanlar›n ve fibrinolitik sistemin etkisi azal›r.
Sonuç olarak bir fizyolojik bir hiperkoagülabilite oluflur
ve bu tablo gebeli¤in term döneme yaklaflmas›yla daha
da belirginleflir. Trombosit say›s› ise hemodilüsyon ne-
deniyle ya da kullan›m ve y›k›ma ba¤l› olarak azal›r. Bu
de¤erlerin normal s›n›rlara dönmesi do¤umun gerçek-
leflmesini takiben 3-4 haftay› bulur (6).

Faktör VII vitamin K ba¤›ml› bir faktör olup hepatosit-
ler taraf›ndan sentezlenir. Plazmada düflük konsantrasyon-
larda bulunur (0,5 g dL-1) ve yar› ömrü 3-4 saattir (4,7).
Eksikli¤i di¤er tüm faktör eksikliklerinde oldu¤u gibi art-
m›fl kanama riskiyle beraberdir ve nadir görülür. Normal
s›n›rlarda trombosit say›s›, kanama zaman› ve aPTT olma-
s›na efllik eden uzam›fl PT ve INR düzeyleri faktör VII ek-
sikli¤ini düflündürmelidir (8,9). Faktör VII'nin cerrahi he-
mostaz için kabul edilebilir alt düzeyi %10-15 olarak ka-
bul edilir (9). Bu düzeylerde dahi kanama riski yüksektir
ve cerrahi öncesinde taze donmufl plazma, kriyopresipitat
veya rFVIIa ile faktör replasman› yap›lmas› önerileri bu-
lunmaktad›r (9,10). Bizim hastam›z 5 y›l önceki ameliya-
t›nda tan› alm›flt›. Bu dönemde kanama tedavisi için taze
donmufl plazma replasman› yap›ld›¤› ö¤renildi, ancak ya-
z›l› kay›tlara ulafl›lamad›. Bu gebeli¤i döneminde yapt›r›-
lan tetkiklerinde de faktör VII düzeyleri alt s›n›rda bulun-
du ve hematoloji taraf›ndan de¤erlendirilerek cerrahi ön-
cesinde faktör replasman› yap›lmas› önerildi. Cerrahi ön-
cesi laboratuvar incelemelerinde de beklendi¤i gibi sadece
PT ve INR de¤erleri yüksekti. Hastaya cerrahiden 1 saat
önce rFVIIa replasman› yap›larak faktörün etki süresinin
maksimumda tutulmas› hedeflendi.

Nöroaksiyel anestezi s›ras›nda spinal kanal içine ka-
nama s›kl›¤› 1/220.000’dir. Ancak bu oran konjenital
veya edinsel kanama bozuklu¤u olanlarda artar. Konje-
nital kanama bozuklu¤u olan kiflilerde anestezi yöneti-
minin ve hematolojik yönetimin nas›l yap›laca¤›na dair
bir görüfl birli¤i bulunmamaktad›r ve literatür verileri
daha çok olgu sunumlar› fleklindedir (11). Önemli bir
kontrendikasyon olmamas› halinde genel anestezi böl-
gesel anesteziye tercih edilir. Bölgesel anestezi uygulan-
mas› planlanan hastalarda preoperatif dönemde eksik
olan faktörlerin yerine konmas›, anestezi sonras›nda
hastan›n motor ve duysal fonksiyonlar›n geri dönüflünün
yak›ndan takip edilmesi önemlidir. Hastam›z anestezi
yöntemleri ve olas› riskler hakk›nda bilgilendirildi ve
sonucunda genel anestezi uygulanmas›na karar verildi.
Hastan›n önceki sezaryen ameliyat›nda beklenmeyen
kanamaya ba¤l› yaflam›fl oldu¤u stres ve kayg›n›n da ge-
nel anesteziyi tercih etmesinde önemli bir etken oldu¤u-
nu düflünüyoruz.
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Koagülasyon bozuklu¤u bulunan hastalarda cerrahi
s›ras›nda ve sonras›nda beklenmeyen kanamalar gözle-
nebilece¤i ak›lda tutulmal› ve yak›n izlem sa¤lanmal›-
d›r. Hemodinamik izlem, hemogram takibi, dren ve yara
bölgelerinin takibi gibi belirteçler kanaman›n erken dö-
nemde saptanmas›nda yard›mc› olabilir. Riskli hastalar-
da fark›ndal›¤›n ve dikkatin art›r›lmas›, gerekli tedbirle-
rin önceden al›nmas› komplikasyonlar› azaltabilir. Böyle
hastalar›n yönetimi s›ras›nda ilgili branfllar›n hastay› ön-
ceden de¤erlendirerek gerekli önerileri elektif koflullar-
da belirtmesi, dolay›s›yla zaman›nda ve uygun bir haz›r-
l›¤›n yap›labilmesi büyük önem tafl›r. Literatürde cerrahi
öncesinde faktör VII profilaksisi yap›larak sorunsuz fle-
kilde gerçeklefltirilmifl vakalar bildirilmifltir (12,13). An-
cak, rutin profilaksi yap›lmas› halen tart›flmal›d›r (4). Ji-
menez ve ark. gebelerde sezaryen yönetiminde yap›la-
cak rFVIIa’n›n tek doz yerine devaml› infüzyon fleklin-
de verilmesini tavsiye etmifllerdir (14). Bizim hastam›z
daha önceden bilinen bir kanama bozuklu¤u tan›s› nede-
niyle hematoloji bölümünce takipteydi. ‹zlemleri s›ra-
s›nda faktör VII seviyelerinin düflük seyri nedeniyle cer-
rahi öncesinde faktör replasman› yap›lmas› önerilmifl ve
gerekli durumlarda postoperatif destek için de uygun
haz›rl›k yap›lm›flt›. Cerrahi esnas›nda ve postoperatif ilk
24 saatlik dönemde yap›lan yak›n izlemde beklenmedik
bir kanama olmad›. Bunda cerrahi öncesinde yap›lm›fl
olan faktör replasman›n›n ve cerrahi s›ras›nda olas› bir
kanama riskine karfl› daha dikkatli davran›lmas› etkin
rol oynam›fl olabilir. Hastan›n ve cerrahi ekibin bilgilen-
dirilmifl olmas› ve gerekli önlemlerin al›nm›fl olmas›
hastam›z›n ilk cerrahisi s›ras›nda yaflam›fl oldu¤u s›k›n-
t›lar›n tekrar›n› önledi¤i kanaatindeyiz.

SONUÇ

Faktör VII eksikli¤i nadir görülen herediter bir hasta-
l›kt›r. Cerrahi geçiren hastalar ameliyat s›ras›nda ve son-
ras›nda artm›fl kanama riski tafl›rlar. Bu nedenle hastalar›n
preoperatif haz›rl›klar›n›n dikkatli ve eksiksiz yap›lmas›,
cerrahi s›ras›nda ve özellikle postoperatif ilk 24 saatte ka-
naman›n yak›ndan takip edilmesi gereklidir. Kanaman›n
önlenmesi amac›yla rekombinant faktör VII konsantresi,
taze donmufl plazma ya da kriyopresipitat ile profilaksi
uygulanabilir. Bizim hastam›z faktör VII eksikli¤i tan›s›
olup preoperatif dönemde hematoloji takibindeydi. Sezar-
yen öncesinde uygun takip, konsültasyon ve haz›rl›klar›n
yap›lmas› sonucu hastan›n ameliyat› problemsiz flekilde
sonuçland›. Bu hasta grubunda cerrahi öncesi haz›rl›¤›n
iyi yap›lmas›n›n ve multidisipliner bir organizasyonun
sa¤lanabilmesinin olas› komplikasyonlar›n azalt›lmas›nda
büyük önem tafl›d›¤› kanaatindeyiz.


