Vaka Takdimleri
Bir Konjenital

Faktor Xl prhtilasmanin son déneminde etkili
olan bir zimojendir. Trombin ile kalsiyumun kofaktor et-
kisi altinda aktif sekle dontstr. Aktif sekli fibrin pihtisi-
ni stabilize eder (1,2,3,4). Faktoér Xlll A ve B subunitle-
ri adini alan iki degisik polipeptidden ibarettir. A subuni-
ti enzimin katalitik yerlerini bulundurur. B subuniti ise A
subunitini stabilize eder ya da A subunitinin kalsiyuma
bagl aktivasyon hizini dizenler (1,2,5).

ilk kez 1960 yilinda Duckert tarafindan bildirilen
faktor Xl eksikligi otozomal resesif olarak gegen, her
iki cinste de gorilebilen bir hastaliktir. 1990 yilina ka-
dar 200 un uzerinde faktor Xl eksikligi vakasi bildiril-
mistir (1,2,6).

Hasta kisilerde faktér Xlll dizeyi normal degerin
%1'inden azdir. Hemen hepsinde dogumdan sonra go6-
bek kordonundan kanama olur. Hastalik ekimoz ve he-
malom olusumu, travma sonrasi uzun siren kanama-
larla kendini godsterir. Kanama ¢odu kez travmadan he-
men sonra baslar, bazen ise 12-36 saat sonra gorile-
bilir. Hasta kadinlarda tekrarlayan sponfan dusukler
olabilir (2,6).

Faktér Xlll yara iyilesmesinde onemli bir rol oy-
nar. Fibrin stabilizasyonu, in vitro fibroblastlarin blyu-
mesi igin 6nemlidir (4). Bu nedenle, faktor Xl eksikligi
olan bazi hastalarda yara iyilesmesi zor olmaktadir (6).

Fibrin stabilizasyoriu igin yapilan testler disinda
diger pihtilasma testleri normaldir. Fibrin pihtisinin 5 M
Ure ¢ozeltisinde erimesi tani igin yeterli bir testtir (7).
Faktor XII! dizeyi kantitatif olarak da o&lgulebilir (6).

Bazen edinsel faktor Xl eksikligi goérilebilir, izo-
niazid, penisilin, fenitoin gibi bazi ilaglarin alimini iz-
leyerek faktér XMl'e karsi inhibitdrler gelisebilir. Kronik
karaciger hastaligi, Gremi, lenfoproliferatif ve myeloproli-
feratif hastaliklarin seyri sirasinda hafif siddette akkiz
faktor Xl eksikligi gorilebilir (1,2,3,6).

Bu yazida bir konjenital faktér Xl eksikligi vakasi
bildirildi.
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Vaka: 29 yasinda erkek hasta Ekim 1989'da sag
bacakta agri, karin agrisi ve karinda sislik olmasi
sikayeti ile Hematoloji Bilim Dalimiza basvurdu. Baba-
sinin ifadesine gore goébek kordonu kanamasi uzun
sirmis, daha sonra spontan ya da travmaya bagh
uzun sdren kanamalar ve hematomlar gelismis. Sunnet
sonrasl asiri kanamasi olmus. Sag ayak bilegindeki
sislik nedeni ile 22 yasinda asiloplasti yapilan hastanin
ameliyat sonrasi kanama sikayeti olmus, ayrica ameli-
yat bolgesinde halen devam eden bir acik yara qgrtaya
¢tkmis. 2 yildir karin sisligi belirmis.

Anne ve babasinin kardes ¢ocugdu oldugu, ailede
kanama anamnezi olmadigi 6grenildi.

Soluk goérinimde olan hastanin fizik muayene-
sinde batin sag yarisini dolduran, lomber bdlgeye dogru
uzanan, gobegin sol yanina da gegen agrisiz sert bir
kitle, karin sag yarisinda asagidan yukariya dogru dolan
kollateraller, sag asil lojunda 4cm cgapinda teiniz acgik
yara, sag ayak bileginde fleksiyon kontraktiri vardi.
Demir eksikligi anemisi saptanan hastada profrombin
zamani, parsiyel tromboplastin zamani, trombin zamani,
fibrinojen, fibrin yikim Grinleri, protein C ve antitrombin
Il dizeyi, trombosit sayimi, kanama zamani normal
olarak bulundu. Faktér Xlll tarama testi ile faktor Xl
eksikligi oldugu saptandi. Kemik grafilerinde sag ayak
bileginde yumusak dokuda kalsifiye hematom goruldu.
Batin bilgisayarli tomografik tetkikinde sad bobrek alt
kutbu dlzeyinden, krista iilaca dizeyine dek izlenen
hematom, vena kava inferiorda tromboz, yaygin 'Kolla-
teraller oldugu tespit edildi (Sekil 1,2), Vena kava infe-
riorda tromboz olmasi hematom basisina baglandi.

Oral demir tedavisi ile anemisi dlizelen hastaya
20 gunde bir 2 i. taze dondurulmus plazma (TDP) ile
profilaktik tedavi baslatildi. Bu tedavi ile tamamen
sikayetsiz olarak izlenen hastaya Ocak 1993'de ope
rayon planlandi. 4 u TDP verildikten sonra 6pere edi-
len hastada mevcut hematom bosaltildi. Ameliyat son-
rasi bir komplikasyon gelismedi, kanama problemi ol-
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Sekil 1.

Mart 1992'de tekrarlanan batin bilgisayarli tomografik
tetkikinde sag bdbrek alt kutup dizeyinden, crista ilaca duzeyine
tek izlenen hematoma ait bir kesit.

madi. Profilaktik TDP tedavisine devam edilmesi karar-
lastirilan hasta ayaktan takibe alindi.

TARTISMA

Faktor Xl eksikligi 3 grupta toplanabilir. Tip I'de
her iki subunit eksiktir, tip lI'de subunit A yoktur, tip
Ill'de ise subunit B eksiktir. En sik gorilen sekli subu-
nit A proteini eksikligidir (1,8).

Faktor Xl eksikligi otozoma! resesif olarak gecer.
Hastamizin anne ve babasinin kardes ¢ocugu olmasi,
bu tip hastalarda aile anamnezinin dikkatle alinmasi
gerektigini ortaya koymaktadir.

Hastamizda gdébek kordonu kanamasi anamnezi-
nin olmasi, kolay hernatom olugsmasi, uzun kanamalar,
yara iyilesmesinde problemler ¢cikmasi faktor Xill eksik
ligi oldugunu disindirmaustur.

Sekil 2. Ayni hematcma ait farkli bir kesitin gérinimi

Faktor Xl yart émrid uzun (19 gin) oldugu igin,
replasman tedavisi basarilidir. 3-4 haftada bir 2-3
mi/kg TDP transfliizyonu ile etkili hemostaz saglana-
bilir (2,6).

Hastamizda da 20 giinde bir verilen TDP (2 ) ile
3 yih asan takip slresinde herhangibir kanama proble-
mi ortaya g¢ikmamis, cerrahi girisim de basar ile ta-
mamlanmistir. Bu sonug profilaktik transflizyon tedavisi
yapilan hastalarin normal bir hayat sidrdirebilecekleri
duslncesini desteklemektedir (6,9).

Sonug¢ olarak faktér XII! eksikliginin erken tanin-
masi ve profilaktik TDP tedavisi baslatiimasi ile agir
sekeller birakabilen, hayati tehdit edebilen kanama,
hernatom gibi komplikasyonlarin gelismesi Onlenecek-
tir.
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