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ϯ ay Ϯ0 günlük, Kız Hasta 

• ŞikaǇet: huzursuzluk, sol dizde şişlik ve 
ďaĐağıŶı oǇŶataŵaŵa 



ÖYKÜ: 

• 2 hafta önce huzursuzluk ve sol ďaĐağıŶı 
oǇŶatŵaŵası üzeriŶe ailesi ďir dış ŵerkeze 
ďaşvurŵuş.  

• Sol diz grafisinde çatlak olduğu söǇleŶerek sol 
bacak atele alıŶŵış ve hasta taďurĐu edilŵiş.   

• Atel ϱ güŶ soŶra keŶdiliğiŶdeŶ düşüŶĐe tekrar 
doktora ďaşvurŵuşlar. Bu sırada sol dizde 
kızarıklık ve hafif şişlik farketŵişler.  

• Sol dize poŶksiǇoŶ Ǉapılŵış, içerik hemorajik 
gelŵiş ve izleŵ öŶerilŵiş.  

  



Öykü 

• Ateli çıkarılaŶ hastada, evde, sol dizdeki 
kızarıklık ve şişliğiŶ arttığı görülŵüş. ϯϴ dereĐe 
ateşi olŵuş.  

• Başka ďir ŵerkeze ďaşvurŵuşlar, ǇapılaŶ 
muayenesi sonucunda aile hastanemizin 
ortopedi ďölüŵüŶe ďaşvurulŵası söǇleŶerek 
ǇöŶleŶdirilŵiş. 



 



Ö)GEÇMİŞ: 
• Doğuŵ öŶĐesi: Annenin ϰ.geďeliği. Geďeliği ďoǇuŶĐa 

düzenli doktor kontrolü ve ultrasonografi kontrolü 
Ǉapılŵış. Geďelik sırasıŶda sigara, alkol, ŵadde 
kullaŶıŵı, kaŶaŵa, akıŶtı, radǇasǇoŶ maruziyeti, idrar 
Ǉolu eŶfeksiǇoŶu, döküŶtülü veǇa ateşli hastalık geçirŵe 
öyküsü yok.  

• Doğuŵ:  38 haftalık, c/s yoluyla, 3840 gr olarak doğŵuş. 
• Doğuŵ SoŶrası:  Doğar doğŵaz ağlaŵış. Küvöz ďakıŵı, 

sarılık, siyanoz öyküsü yok. 
• Beslenme: İlk ϲ aǇ sadeĐe aŶŶe sütü alŵış. AŶŶe sütüŶü 

toplaŵda ϭϴ aǇ alŵış. 
• Hastalıklar: Özellik yok 
• Aşılar: UǇguŶ zaŵaŶda eksiksiz Ǉapılŵış. 
• Alerji: Özellik yok. 
• Parazit: Özellik yok. 



SOYGEÇMİŞ: 
• Anne: 35 YaşıŶda, ilkokul ŵezuŶu, ev haŶıŵı, sağ-

sağlıklı 
• Baba: ϯϲ YaşıŶda, lise ŵezuŶu, işçi, sağ- sağlıklı 
 Anne ve ďaďa arasıŶda akraďalık var ;aŵĐa çoĐuklarıͿ  
• Kardeşler: 
 1. çocuk: Erkek, ϴ ǇaşıŶda, sağ-sağlıklı 
 Ϯ. çoĐuk: Erkek, ϱ ǇaşıŶda, sağ-sağlıklı 
 ϯ.çoĐuk: Hastaŵız 
 Ailede hastalık:  anneanne tip 2 DM 

    babaanne tip 2 DM 

   aŵĐada pıhtılaşŵa ďozukluğu? ;hafifͿ 
 

 



Fİ)İK İNCELEME: 

• Ateş : 38,5 C 

• Naďız: 167/dk. 

• Solunum: 24/dk. 

• Tansiyon : 80/50 mmHg (50 p) 

• SaO2: %100 

• BOY: 61 cm (69 p) 

• KİLO: 7,1 kg (96 p) 

 



Fİ)İK İNCELEME 

• Genel durum: İǇi, çevreyle ilgili 
 

• Cilt: Sol dizde kızarıklık ŵevĐut. HariĐiŶde Đilt reŶgi doğal. Sol dizde 
ve sol bacakta inguinale kadar uzaŶaŶ şişlik mevcut, Siyanoz, sarılık 
yok. 
 

• Baş boyun: Saç ve saçlı deri doğal.  
 

• Gözler: Işık refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik.  
 

• Kulak-burun- boğaz: Bilateral kulak zarları doğal. BuruŶ tıkaŶıklığı, 
akıŶtısı yok.  
 

• Kardiyovasküler: Sϭ, SϮ doğal. Sϯ Ǉok. Ek ses Ǉok. Üfürüŵ yok. 
 

• Solunum sistemi: Her iki hemitoraks soluŶuŵa eşit katılıǇor. Toraks 
deformitesi yok. Çekilme yok. Dinlemekle ral, ronküs, ekspiryum 
uzuŶluğu Ǉok.   
 



Fİ)İK İNCELEME 

• Gastrointestinal sistem: BatıŶ Ŷorŵal ďoŵďelikte. 
Barsak sesleri doğal. hassasiyet, defans, rebound yok. 
Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alaŶı açık.  
 

• Genitoüriner sistem: HariĐeŶ kız. Anomali yok. KVAH -
/- 
 

• Nöromüsküler sistem: BiliŶç açık. Koopere, oryante, 
çevreyle ilgili. Ense sertliği, kernig, brudzunski negatif. 
Babinski, klonus negatif.  
 

• Ekstremiteler: Sol dizde hassasiǇet, kızarıklık, ısı artışı 
var. Sol dizini hareket ettirmiyor. Diğer ekstremite 
muayenelerinin patolojik bulgusu yok. 
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LAB  

 



LAB  

 



Periferik yayma 

• %50 PNL 

• %40 lenfosit 

• %7 monosit 

• %3 eozinofili 

• Eritrositler normokrom normositer görünümde. 

• Trombosit normal morfolojide ve yeterliydi. 



RADYOLOJİ 
 

 

 

 

 

 

 

 

 



Patolojik Bulgular 

• Sol dizde şişlik, hassasiǇet 
• Ortopedi tarafıŶdaŶ dış ŵerkezde ǇapılaŶ 

ponksiyonda hemorajik sıvı alıŶŵası 
• PT:45.1 sn (11,5-15,5) 



ÖŶ taŶıŶız Ŷedir? 



RADYOLOJİ 
                                        

• YÜZEYEL DOPPLER US RAPORU 

• Sol dize ǇöŶelik ǇapılaŶ yüzeyel US 
iŶĐeleŵede; ϯ Đŵ kalıŶlıkta sinoviyal hipertrofi 
ile uyumlu görünüm izlendi. Enflamatuvar 
süreçlerle uyumlu olabilir.  

 

 

 

 



Klinik izlem 

• Ortopedi aŶaďiliŵ dalı tarafıŶdaŶ 
değerleŶdirileŶ hastaǇa septik artriti dışlaŵak 
için diz eklemine aspirasyonu Ǉapıldı. 

•  Aspirasyon materyali hematom ile uyumlu 
geldi. Kültüre gönderildi. 



Klinik izlem 

• PoŶksiǇoŶ sıvısı direk ďakıda hüĐre saǇıŵıŶda 
bol eritrosit, 200 hücre/mm3 lökosit 
görüldü,gram boyamada bakteri görülmedi, 
kültür gönderildi. 

• Faktör ϳ eksikliği düşüŶüleŶ hastaŶıŶ plazŵası 
çalışılŵak üzere laboratuvara gönderildi. 

• Damar içine K vitamini Ǉapıldı. 
 

 



Tedavi 

• 15 cc/kg daŶ eritrosit süspaŶsiǇoŶu takıldı. 
• Faktör düzeǇi çalışılaŶa kadar ϯ güŶ süreǇle, ϮǆϭϬ 

cc/kg dan TDP verildi. 
• Antienflamatuar etki için 3 gün 2 mg/kg/gün den 

oral steroid aldı. 
• HastaŶeŵize ďaşvuru öŶĐesiŶde dize ǇapılaŶ 

girişiŵiŶ steril Ǉaklaşıŵ açısıŶdaŶ haŶgi 
koşullarda gerçekleştirildiği koŶusuŶda ďilgi 
olŵadığıŶdaŶ, kültürler soŶuçlaŶaŶa kadar 
eŶfeksiǇoŶ olasılığıŶa karşı ampisilin-sülbaktam 
ve klindamisin ďaşlaŶdı. 
 



Koagulasyon testleri 

• Faktör VII: %2 (70-130) 

• Karışıŵ testi : Ŷegatif ;iŶhiďitör ǇokͿ 
 

 

• 3 doz 30 mikrogram/kg rFVII (eptacog alfa) 
(Novo-SevenͿ daŵar içiŶe uǇgulaŶdı. 



 

• TANI 

 

  DoğuştaŶ faktör 7 eksikliği 



TaŶıŵ 

• FVII eksikliği, kaŶdaki faktör düzeǇi ile de 
kısŵeŶ ilişkili olarak, ďelirtisiz olaďileĐeği giďi 
öldürüĐü kaŶaŵalara kadar varaŶ değişik kliŶik 
taďlolarla ortaǇa çıkaďileŶ ďir kanama 
ďozukluğudur. 



Laboratuvar Testi Sonuç 

Protrombin zaŵaŶı;PTͿ Uzaŵış 

aktive Parsiyel Trombin )aŵaŶı (aPTT) Normal 

Trombin zaŵaŶı ;TTͿ Normal 

Faktör 7 aktivite düzeyi Düşük 





Sıklık 

• Faktör VII eksikliği, Ŷadir faktör eksiklikleri 
gruďu içiŶde eŶ sık görüleŶdir. 

•  HastalığıŶ topluŵdaki sıklığı ϭ/ ϯϬϬ.ϬϬϬ –
ϱϬϬ.ϬϬϬ olarak ďildirilŵiştir. 



ISTH’ıŶ FVII eksikliği içiŶ hastalığıŶ ağırlığı 
ve kaŶdaki faktör düzeǇiŶe ilişkiŶ 

sıŶıflaŵası 
• Hafif (>%20 aktivite): Hastalar genellikle belirti 

vermez, ama travŵaǇa ďağlı kaŶaŵalarda, 
ameliyatlarda, gebelikte veǇa doğuŵda soruŶ 
ǇaşaǇaďilir. 

• Orta (%10-20 aktivite): HastalarıŶ hafif düzeyde 
keŶdiliğiŶdeŶ kaŶaŵası olaďilir. Travŵa, ameliyat, 
geďelik ve doğuŵ ile tetikleŶeŶ kaŶaŵalar vardır. 

• Şiddetli ;<%ϭϬ aktiviteͿ: HastalarıŶ travŵaǇa ďağlı 
olŵaksızıŶ şiddetli ve Ǉaşaŵı tehdit edici biçimde 
keŶdiliğiŶdeŶ kaŶaŵası olaďilir. 
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• HastaŶıŶ taŶı sırasıŶdaki kaŶaŵa şekli ve ağırlığı 
daha soŶraki kaŶaŵalar açısıŶdaŶ 
öngördürücüdür. 

 

• KaŶdaki FVII düzeǇi ile kaŶaŵa ağırlığı 
heŵofilideki kadar ďelirleǇiĐi değildir. 
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Genetik 

• Faktör VII (prokonvertin), vitamin K’Ǉe ďağıŵlı 
Ǉaklaşık ϱϬ kDa’luk, 406 aa içeren bir 
glikoproteindir. 13. kromozomun uzun kolunda 
(13q34) yer alan FVII geni, 9 ekzon içerir.  

• Otozomal resesif geçiş göstereŶ ďu hastalıkta 
heterozigot veya homozigot formlar gözlenebilir. 
Olgu serileriŶde ϭϯϬ’daŶ fazla ŵutasǇoŶ 
taŶıŵlaŶŵıştır. EŶ sık görüleŶler missense, klinik 
ďulguları ďelirgiŶ olaŶlar ise, Ŷokta ŵutasǇoŶlar 
olarak ďildirilŵiştir. 
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KliŶik TaŶı 

• Faktör VII eksikliğiŶiŶ kliŶik ďulguları 
homozigot ve ďirleşik heterozigot olgularda 
değişkeŶlik gösterir. BuruŶ ve diş eti 
kaŶaŵaları giďi mukozal kanamalar, vücutta 
kolay morarmalar, eklem içi kanamalar sık 
gözleŶeŶ kaŶaŵa ďulgularıdır.  



Semptomlar 

• BuruŶ kaŶaŵası %ϯϴ.ϵ  
• Kolay morarma %9.7 

• Dişeti kaŶaŵası %ϵ.ϰ  
• Hemartroz %6.4  

• Gastrointestinal kanama %5.9  

• Hematüri %2.8 

• SaŶtral siŶir sisteŵ kaŶaŵası %ϰ.ϳ  
• Adet görŵe ǇaşıŶdakilerde menoraji %13,2 olarak 

saptaŶŵıştır 





• Bazı olgular herhaŶgi ďir ďelirti olŵaksızıŶ ǇaşaŵlarıŶa 
devam ederken, nadiren ǇeŶidoğaŶ döneminde kafa içi 
kanamalarla taŶı alaŶ olgular da ŵevĐuttur. 

• KadıŶlarda menoraji sık saptaŶaŶ ďulgulardaŶdır.  
• OlgularıŶ ďir kısŵıŶda taŶı diş çekiŵi Ǉada ŵiŶör Đerrahi 

girişiŵler soŶrası uzaŵış kaŶaŵalarla koŶur. 
• Ağır olgularda kaŶaŵa atakları ǇaşaŵıŶ ilk ϲ aǇı içiŶde 

ortaǇa çıkar.  
• Kafa içi kaŶaŵa ve ölüŵ oraŶları sırasıǇla %ϭϯ ve %ϯ,ϴ 

olarak ďildirilŵiştir.  
• EŶ sık ölüŵ ŶedeŶi kafa içi kaŶaŵadır. 
• İlgiŶç olarak olgularıŶ %ϯ-ϰ’üŶde deriŶ ven trombozu 

görülebilir. 



Laboratuvar TaŶısı 
• OlgularıŶ ǇarıǇa ǇakıŶıŶda ailede benzer kanama bulgusu 

olaŶ ďireǇ öǇküsü ŵevĐuttur. VüĐutta çoğuŶlukla 
keŶdiliğiŶdeŶ gelişeŶ ŵorluklar, mukozal kaŶaŵalar taŶıǇı 
düşüŶdürŵelidir. 

•  Uzaŵış protrombin zaŵaŶı ve FVII düzeǇiŶiŶ düşüklüğü 
taŶı içiŶ öŶeŵli laboratuvar ďulgularıdır. APT) değeriŶiŶ 
normal ďuluŶŵası ďekleŶir.  

• Yüz otuzdaŶ fazla taŶıŵlaŶŵış ŵutasǇoŶdaŶ ďiriŶiŶ hastada 
gösterilŵesi taŶıǇı kesiŶleştirir.  

• K vitaŵiŶi eksikliği dışıŶda da FVII eksikliğiŶe ďaşka faktör 
eksiklikleriŶiŶ eşlik edeďileĐeği ďildirilŵiştir. ÖrŶeğiŶ ϭϯ. 
kroŵozoŵda ŵeǇdaŶa geleŶ geŶiş delesǇoŶlarıŶ FVII – FX 
ďirlikte eksikliğiŶe Ǉol açtığı gösterilŵiştir. 



Tedavi 

Taze doŶŵuş plazŵa 
(TDP) 

1 U/ml TaŶı 
konanana 
kadar 
kullanabilir
. 

Avantaj: Ucuz. Kolay bulunur ve 
uǇgulaŶır  
DezavaŶtaj: SıŶırlı etkili, viral ďulaş riski, 
volüm yüklenmesi, majör cerrahi için 
uygunsuz 

rFVIIa  >25000 
U/ml  

Avantaj: Çok etkili, viral ďulaş riski az, 
DezavaŶtaj: Pahalı 



Tedavi 

• Hafif ve orta şiddetteki ŵukoza kaŶaŵalarıŶda oral ve 
damar içine traneksamik asitin tek ďaşıŶa kullaŶıŵı 
yeterli olabilmektedir.  

• Daha şiddetli kaŶaŵalarda TDP ve rekombinant FVIIa 
preparatları kullaŶılŵaktadır.  

• Özellikle eski Ǉıllarda sadeĐe FVII içereŶ ürüŶleriŶ 
piǇasada ďuluŶŵaŵası ŶedeŶi ile TDP ve protrombin 
koŵpleks koŶsaŶtresi ǇoğuŶ olarak kullaŶılŵaktaǇdı. 
AŶĐak söz koŶusu tedavileriŶ soŶuçları hacim 
yüklenmesi ve/veǇa FVII dışıŶdaki diğer faktörleriŶ de 
hastaǇa verilŵesiŶe ďağlı olarak artan tromboz riski 
ŶedeŶiǇle tatŵiŶ ediĐi değildi.  



rFVIIa 

• GüŶüŵüzde tek ďaşıŶa FVII içereŶ preparatlarıŶ 
kullaŶıŵa girŵesiǇle hastalarıŶ tedavisi ďüǇük 
ölçüde kolaǇlaşŵıştır. Özellikle rekombinant 
tekŶoloji ile üretileŶ ürüŶüŶ kullaŶıŵa girŵesi 
viral ďulaş riskiŶi azaltŵıştır. Oda sıĐaklığıŶda 
saklanabilen, güvenli ve etkili olan bu ürünün 
kullaŶıŵıŶda düşük de olsa trombotik olay ve 
iŶhibitör gelişiŵ riskinin dikkatle izlenmesi 
gerektiği uŶutulŵaŵalıdır. 

•  Trombotik koŵplikasǇoŶ tedavi alaŶ hastalarıŶ 
Ǉaklaşık %1’iŶde gözleŶŵiştir.  



• YarılaŶŵa öŵrü Ϯ-3 saat giďi kısa olaŶ FVII’ŶiŶ 
kaŶaŵalardaki kullaŶıŵı 15-30 µgr/kg/doz’dur. 
Birkaç saat ara ile uǇgulaŶŵası gerekir. 
YarılaŶŵa öŵrüŶüŶ kısa olŵası ŶedeŶi ile 
koruma tedavisinde (profilaksi) tercih 
edilememektedir. 

•  Adet kaŶaŵaları şiddetli olaŶ FVII eksikliği 
olaŶ kadıŶlarda oral geďelik öŶleǇiĐi ilaçlarıŶ 
kullaŶıŵı ve deŵir desteği akılda tutulŵalıdır. 
 



• Teşekkürler… 


