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Faktör VII ka rac iğerde K v i tamin ine bağ ıml ı o la rak 
s e n t e z l e n e n bir p ıh t ı laşma faktörüdür . E k s t r e n s e k pıht ı ­
l a ş m a s i s t e m i n d e g ö r e v alır, fak tör X ' u n a k t i v a s y o n u 
için gerekl id i r (1,2,3). 

İlk k e z 1951 'de A l e x a n d e r ve arkadaş lar ı taraf ın­
d a n bir hered i ter faktör VII eks ik l iğ i vakas ı b i ld i r i lmiş, 
1990 yı l ına dek bildir i len v a k a sayısı 150 ' ye u laşmışt ı r 
(1). Hasta l ık o t o z o m a l reses i f o la rak geçer ; heteroz igot 
kişi ler asemptoma t i k i ken , homoz igo t k iş i lerde hasta l ık 
semptomla r ı o r taya çıkar (1,2,3,4,5) . 

Bu yaz ıda faktör VII eks ik l iğ i s a p t a n a n bir h a s t a 
ve yapı lan aile ta ramas ın ın sonuç lar ı bildiri ldi. 

V a k a : 17 yaş ında, e r kek h a s t a burun kanamas ın ın 
b i rkaç g ü n d e v a m e t m e s i neden i ile k l in iğ imize tetkik 
için sevked i lm iş . Burun kanama la r ı 1 yaş ından beri sık 
sık tek ra r layan h a s t a y a bu n e d e n l e a r a d a bir koter l -
z a s y o n yap ı lmak ta ve adını b i lmediğ i bazı i laçlar veri l ­
mek te imiş . Sünne t s ı ras ında k a n a m a prob lemi o l m a ­
mış . Başka bir ce r rah i g i r iş im ya da t ravma geç i rme-
m iş . 

A n n e ve babası kardeş çocuğu imiş ; 5 kardeş in­
d e n 2 'sınde de sık sık burun kanamas ı o luyo rmuş . 

S o l u k g ö r ü n ü m d ı ş ı n d a f iz ik m u a y e n e bu lgu la r ı 
no rma l bu lundu . Hemato lo j ik tetk ik ler inde burun k a n a ­
mas ına bağ lanan demi r eks ik l iğ i a n e m i s i sap tand ı . Ayr ı ­
c a p ıh t ı laşma test ler inden s a d e c e prot rombin z a m a n ı ­
nın uzun o lduğu gö rü ldü . H a s t a p lazmas ı eşi t m ik ta rda 
n o r m a l p l a z m a ile ve bek le t i lm i ş n o r m a l p l a z m a ile 
karşı laşt ı r ı ld ık tan s o n r a bakı lan prot rombin zamanı nor­
m a l bu lundu . 

A i l e a n a m n e z i g ö z ö n ü n e a l ınarak a n n e - b a b a v e 
k a r d e ş l e r i te tk ik i ç in ç a ğ r ı l d ı . H a s t a m ı z ı n 4 e r k e k 
kardeş inde de sünnet s ı ras ında sorun ç ıkmadığ ı öğreni ld i . 

A n n e ve b a b a d a hemato lo j ik tetkikler no rma l bu lun­
du . H a s t a d ış ında 3 kardeş te prot rombin zaman ı u z u n d u . 

Bu a i lede faktör VII düzey ler i ö l çü ldüğünde has ta ­
mız ve 3 ka rdeş inde faktör VII eksik l iğ i o l duğu göster i ld i 
(Tablo 1). 

Faktör VII düzey i faktör VM 'den y o k s u n p l azmas ı 
kul lanı larak ö lçü ldü (2,6,7,8). N o r m a l k iş i le rden hazı r la­
nan p l a z m a s tandar t p l a z m a o la rak ku l lanı ld ı , bu radak i 
faktör düzey i % 1 0 0 o la rak kabu l ed i ld i . C a m test t ü ­
pünde 0.1 ml. faktör VM'den y o k s u n p l a z m a ö rneğ i i le, 
0.1 m l . test ö rneğ i (has ta p lazmas ı v e y a s tandar t p l a z ­
ma) kar ış t ı r ı ld ı , 37 ° C ' d e 2 d a k i k a i n k ü b e e d i l d i k t e n 
s o n r a 0.2 m l . t rombop las t i n e k l e n e r e k p ı h t ı l a ş m a z a ­
manı ö l çü ldü . S tandar t ve h a s t a p l a z m a s ı n d a n hazı r la­
nan 1/10, 1/20, 1/40 d i lüsyon la rda test tek ra r land ı . L o -
gar l tmik graf ik kağ ıd ına ç iz i len k a l i b r a s y o n eğ r i s i nden 
faktör VII akt iv i tesi ö lçü ldü . 

TARTIŞMA 
Nadi r görü len bir hasta l ık o lan konjeni ta l faktör VII 

eksikl iği s a p t a n a n h a s t a l a r d a aile a n a m n e z i iyi a l ınma l ı ­
dır (1,2). Has tamızda da a n n e ve babas ın ın ka rdeş ço­
cuğu o lmas ı ai le a n a m n e z i n i n ö n e m i n i o r taya k o y m a k ­
tadır. Ay r ı ca a n n e ve b a b a d a klinik ve labora tuar bo­
zuk luk s a p t a n a m a m a s ı da has ta l ığ ın o t o z o m a l reses i f 
geçiş in i des tek le r bir bu lgudur . 

Heredi ter faktör VII eks ik l iğ inde faktör VII s e n t e z i 
aza lmış v e y a hiç yoktur . A n c a k has ta la r ın k ü ç ü k bir 
k ı sm ında faktör VII ant i jeni no rma l o l m a s ı n a r a ğ m e n , 
fonks iyone l akt iv i tesi bozuk tu r (1,8). 

Faktör VII eks ik l iğ inde k a n a m a n ı n ş iddet i d e ğ i ş k e n 
olabi l i r , bu d u r u m faktör VII düzey i i le i l işkil i değ i ld i r 
(1,2,5,8). Faktör VII eks ik l iğ i kl inik o la rak 5 g rup h a ­
l inde toplanabi l i r (Tablo 2) (2,5). B u n a göre has tamız 
ve burun k a n a m a s ı ş ikayet i o lan 2 ka rdeş i 3 . g rup ta 
değer lendi r i l i rken, hiçbir ş ikayet i o l m a y a n d iğer ka rdeş 
4. g ruba alınabi l i r . 

Faktör VII akt iv i tesi k romojen ik yön temle r le k o l a y c a 
ö lçü leb i l i rken, faktör VII ant i jeni tesini ö l ç m e k için E L İ Z A 
v e y a R IA me todunun ku l lanı lması ge rekmek ted i r (2,5,6). 

Konjen i ta l faktör VII eksik l iğ i o l an bir h a s t a d a fak­
tör VII akt ivi tesi % 3 0 ve a l t ında o lmal ıd ı r (8). Fak tör VII 
akt ivi tesi % 1 - 2 ' d e n az o lduğu z a m a n ağır k a n a m a ol ­
mas ı bek lenebi l i r (1,3). 
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Tablo 1. A i le b i rey ler inde s e m p t o m , prot rombin z a m a n ı , faktör VII akti v i tesi 

Yaş/Cins Semptom PZ H p + N p - P Z FVII 

Hasta 17/E Epistaksis 28" 13" %6.4 
Kardeş 23/K Epistaksis, 25" 12" %14 

hipermenore 
Kardeş 19/E Epistaksis 28" 13" %14 
Kardeş 14/E — 27" 13" %12 
Kardeş 12/E 12" %130 
Kardeş 10/E 14" %55 
Anne 42/K 13" %54 
Baba 48/E 13" %100 

PZ: Protrombin zamanı (kontrol: 14") 
Hp+Np - P Z : Eşit miktarda normal plazma ile hasta plazması karıştırıldıktan sonra ölçülen protrombin zamanı 
F VII- Faktör VII aktivitesi 

T a b l o 2. Kl in ik o larak faktör VII eks ik l iğ i 

Grup FVII ak. FVII aj. Klinik 

1 %2 %2 Yüksek intraserebral kanama riski, ilk 2 yılda ölüm 
2 %10 100 ng (RİA ile) Nüksedici hemartroz, intramüsküler hematom 
3 Değişken 100-250 ng (RİA ile) Kolay kanama, epistaksis, genitoüriner ve 

gastrointestinal kanama 
4 Değişken Değişken Klinik semptom yok 
5 %1-2 Değişken Trombotik komplikasyonlar 

FVII ak: Faktör VII aktivitesi 
FVII aj: Faktör VII antijenitesi 
RİA: Radioimmunoassay 

Konjen i ta l faktör VII eks ik l iğ inde pars iye l t rombop­
las t in z a m a n ı n o r m a l , p ro t r omb in z a m a n ı uzamış t ı r . 
Faktör VII eksikl iği bu s o n u c u veren tek heredi ter p ıh t ı ­
l a ş m a faktör eksik l iğ id i r (1,2,4,8). Spes i f i k test ler le tanı 
doğru lanmal ıd ı r (4). Has tamızda ve üç kardeş inde pro­
t romb in z a m a n ı u z u n b u l u n m u ş , h e p s i n d e faktör VII 
akt iv i tesinin düşük o lduğu göster i lmişt i r . 

Faktör V l l ' y e karşı ak iz inhibitor ge l i şmes i çok n a ­
dirdir . Ka rac iğe r has ta l ı k l a r ı , war fa r in i n t o k s i k a s y o n u 
v e y a m a l a b s o r b s i y o n a bağl ı v i tamin eks ik l ik le r inde ak iz 
faktör VII eksik l iğ i görülebi l i r (1,5). 

Fak tör VII h e m o s t a z ı n yan ıs ı ra a t e r o g e n e z d e de 
rol oynad ığ ı için faktör VII eks ik l iğ inde h e m k a n a m a , 
h e m a te rosk l e roza eğ i l im bek len i r (4). 

Faktör VII eks ik l iğ i tedav is i , faktör VII içeren p l a z ­
ma v e y a prot rombin k o m p l e k s konsant re le r i İle yapı l ı r . 
Yar ı ö m r ü k ısa (4 saat ) o l duğu için r e p l a s m a n 1 2 - 2 4 
saat te bir yapı lmal ıd ı r (1,3). 

Sonuç o larak s a d e c e pro t rombin zaman ı u z u n b u ­
lunan bir h a s t a d a konjeni ta l faktör VII eksik l iğ i o lab i le ­
ceğ i unutu lmamal ıd ı r . 
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