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Konjenital faktor X eksikligi: olgu sunumu
Congenital factor X deficiency: A case report

Abdulkadir Bozaykut(*), Serap Karaman(**), Lale Pulat Seren(**), Nihat Uygur(***),

llke Ozahi Ipek(**), Enver Atay(**)

Ozet

Konjenital faktor X eksikligi, otozomal resesif gegen, nadir goriilen bir hastaliktir. Hastalar sikiikla epistaksis, hematiiri ve gastrointestinal
kanama gibi bulgularla bagvururlar. Makatindan kan gelmesi sikayeti ile klinigimize ?etirilen alti aylik erkek hastada yapilan incelemeler sonu-
bi

cunda konjenital faktor X eksikligi tanisi kondu. Nadir gériilen bu olguyu literattir

gileri esliginde sunduk.

Anabhtar kelimeler: Gastrointestinal kanama, faktér X eksiklii, taze donmug plazma

Summary

Deficiency of factor X is a rare disorder inherited otosomal recessively disease which is seen rarely. Patients usually present with epis-
taxis, hematuria, or gastrointestinal bleeding. A 6-month old boy was admitted for rectal bleeding. Clinical and laboratory evaluation
revealed deficiency of factor. We presented this rare case with the data gathered from the literature.
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Giris

Faktor X eksikligi; otozomal resesif gegisli nadir bir has-
taliktir, insidansi 1/500.000'den daha azdir. Faktér X, he-
mostazda intrensek ve ekstrensek yollardaki ortak bir
proteazdir. Hastallk asemptomatik olabildigi gibi umbili-
kal kanama, gastrointestinal kanama, hematiiri, epistak-
sis, hemartroz ve hematom ile de kendini gésterebilir (1).
Gastrointestinal kanama nedeniyle bize bagvuran ve
konjenital faktor X eksikligi tanisi alan bu olguyu, nadir
gorilmesi nedeniyle sunmayi uygun bulduk.

Olgu Sunumu

Alti aylik erkek bebek, iki glindiir makatindan kan gelme-

si sikayeti ile Klinigimize getirildi. Oykiisiinde 25 yasinda
saglikl baba ile 22 yasinda saglikli annenin birinci gocuk-
lar olarak sezeryan ile 2900 gr olarak dogdugu égrenil-
di. Anne ve baba arasinda birinci dereceden akrabalik
olan hastanin zgegmisinde bir 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde biling agik, cilt soluk, ates 37 °C (ak-
siller), nabiz: 160/dk, solunum sayisi: 38/dk, agrlik:
7100gr. (25. persentil), boy: 64 cm (25. persentil ), bag
gevresi: 44 cm (50. persentil) idi. Kardiyovaskiiler sistem
muayenesinde kalp tepe atimi 160/dk ritmik, ek ses ve
Uftirmu yoktu. Diger sistem muayeneleri normal idi. La-
boratuvar incelemelerinde Hb: 7gr/dl, Hct: %20, Plt:
208.000 /mm3, Wbc: 7900/mm? idi. Karaciger, bobrek
fonksiyon testleri ve serum elektrolit konsantrasyonlari
normal olan hastanin kanama diyatezine yonelik olarak
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yapilan tetkiklerinde kanama zamani: 4 dakika, protrom-
bin zamani: 74 saniye, aktive parsiyel tomboplastin za-
mani: 134 saniye, fibrinojen: 300 mg/dl, trombin zama-
ni: 11 saniye olarak saptandi. Protrombin zamani ve ak-
tive parsiyel tromboplastin zamani degerlerinin normal-
den uzun olmasi nedeniyle faktor Il, faktor V ve faktér X
diizeylerine bakildi. Hastanin faktor Il ve faktor V diizeyi
normal saptanirken faktér X diizeyi % 4 olarak normal-
den diisiik saptandi. Bu laboratuvar bulgularyla fakt6r X
eksikligi tanisi alan hastanin anne ve babasinin da faktér
X dlizeylerine bakildi. Babanin faktér X duzeyi normal
olarak saptanirken, annenin faktor X diizeyi % 26 olarak
saptandi. Hastaya klinik ve laboratuvar bulgulan diizele-
ne kadar gunliik taze donmus plazma ve toplam iki kez
eritrosit stispansiyonu tranfiizyonu yapildi. Bu tedavi ile
kliinik ve laboratuvar bulgular diizelen hasta hematoloji
poliklinigi tarafindan takip edilmek tizere taburcu edildi.

Tartisma

Faktor X, intrensek ve ekstrensek koagtilasyon yollarinin
birlesme noktasinda aktif forma dénisturilen bir serin
proteazdir (2). Literatiirde ilk kez 1970 yilinda 5 aylik bir
gocukta konjenital fakisr X eksikligi bildirilmigtir (3). Ek-
sikliginde epistaksis, hematliri, gastrointestinal kanama
sik olarak gériiliir. Yumusak doku kanamasi, hemartroz-
lar ve intrakranyal kanama daha nadirdir (4). ltak ve ar-
kadaslar (5) 2001'de yayinladiklan literatiirde faktér X
eksikligine bagl intrakranyal kanama bildirmiglerdir. Bi-
zim hastamiz stk gériilen semptomlardan biri olan gast-
rointestinal sistem kanamasi ile getirilmisti.

Klinigimizde iki kez ayni sikayetle takibe alinan hastanin
semptomlar, taze donmus plazma transfiizyonlan ile
kontrol altina alinmaya galiildi. Hastamiza klinik ve labo-
ratuvar bulgulan dizelene kadar giinlik taze donmus
plazma transflizyonlar yapildi. Yarlanma omrii 32-58
saat olan faktdr X' un eksikliginde taze donmus plazma
replasmani uygulanmasi konusunda literatiirde degisik
calismalar mevcuttur (6). Knight ve arkadaslan (7) yap-
tiklan galismada taze donmus plazma enfiizyonu ile fak-
tor X dizeyini % 9 ile % 17 arasinda tutabilmis ve bu
diizeylerin spontan kanamalan engellemek igin yeterli ol-
dugunu belirtmiglerdir. Bir bagka ¢alismada faktor X dui-
zeyi %1'in altinda olan iki hastada yapilan taze donmus
plazma transflizyonlarn hastalarda klinik diizelme sagla-
mamigtir (8). Biz de faktér X diizeyi % 4 olan hastamiz-
da giinlikk taze donmus plazma transfiizyonlaryla (top-
lam 6 kez) Klinik olarak diizelme sagladik. Faktér X ek-
sikliginin tedavisinde taze donmus plazma disinda alter-
natifler de mevcuttur. Yapilan bir galismada intrakrany-
al kanama ile bagvuran agir konjenital faktor X eksikligi
olan bir hastada uygulanan vitamin K &stradiyol ve dana-
zol tedavisinden basarli sonuclar elde edilememistir (9).
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Bir diger calismada 40 U/kg'dan ayda (i kez verilen
protrombin kompleksinin protrombin zamani ve aktive
parsiyel tromboplastin zamanini belirgin  olarak diizelt-
memesine ragmen, major kanamalan engelledigi saptan-
mistir (10). Akut dénemde uygulanan bu tedavilerin di-
sinda literatlirde hastaligin proflaktik tedavisine y&nelik
calismalar da mevcuttur. Kouides ve Kulzer (1) faktér X
diizeyinin %1'in altinda oldugu bir olguya proflaktik ola-
rak protrombin konsantresi uygulamislar ve basarili ol-
muslardir. Bizim hastamiza yaptigimiz hematoloji konstil-
tasyonu neticesinde proflaktik tedavi 6nerimedi.

Taze donmus plazma enfiizyonu yaparak klinik ve labora-
tuar diizelmeyi sagladigimiz bu olguyu literartirdeki bilgi-
ler esliginde sunarak, konjenital faktor X eksikliginin teda-
visine yonelik yeni galismalar yapilmasi gerekliligini vur-
gulamayi amagladik.
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