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Konjenital faktör X eksikli¤i: olgu sunumu
Congenital factor X deficiency: A case report 
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ÖÖzzeett
Konjenital faktör X eksikli¤i, otozomal resesif geçen, nadir görülen bir hastal›kt›r. Hastalar s›kl›kla epistaksis, hematüri ve gastrointestinal
kanama gibi bulgularla baflvururlar. Makat›ndan kan gelmesi flikayeti ile klini¤imize getirilen alt› ayl›k erkek hastada yap›lan incelemeler sonu-
cunda konjenital faktör X eksikli¤i tan›s› kondu. Nadir görülen bu olguyu literatür bilgileri eflli¤inde sunduk.
AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  GGaassttrrooiinntteessttiinnaall  kkaannaammaa,,  ffaakkttöörr  XX  eekkssiikkllii¤¤ii,,  ttaazzee  ddoonnmmuuflfl  ppllaazzmmaa

SSuummmmaarryy
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.
KKeeyy  wwoorrddss::  GGaassttrrooiinntteessttiinnaall    bblleeeeddiinngg,,  ffaaccttoorr  XX  ddeeffiicciieennccyy,,  ffrreesshh  ffrroozzeenn  ppllaassmmaa

Girifl

Faktör X eksikli¤i; otozomal resesif geçiflli nadir bir has-
tal›kt›r, insidans› 1/500.000’den daha azd›r. Faktör X, he-
mostazda intrensek ve ekstrensek yollardaki ortak bir
proteazd›r. Hastal›k asemptomatik olabildi¤i gibi umbili-
kal kanama, gastrointestinal kanama, hematüri, epistak-
sis, hemartroz ve hematom ile de kendini gösterebilir (1).
Gastrointestinal kanama nedeniyle bize baflvuran ve
konjenital faktör X eksikli¤i tan›s› alan bu olguyu, nadir
görülmesi nedeniyle sunmay› uygun bulduk.

Olgu Sunumu

Alt› ayl›k erkek bebek, iki gündür makat›ndan kan gelme-

si flikayeti ile klini¤imize getirildi. Öyküsünde 25 yafl›nda
sa¤l›kl› baba ile 22 yafl›nda sa¤l›kl› annenin birinci çocuk-
lar› olarak sezeryan ile 2900 gr olarak do¤du¤u ö¤renil-
di. Anne ve baba aras›nda birinci dereceden akrabal›k
olan hastan›n özgeçmiflinde bir  özellik saptanmad›.
Fizik muayenesinde bilinç aç›k, cilt soluk, atefl 37 °C  (ak-
siller),  nab›z: 160/dk, solunum say›s›: 38/dk, a¤›rl›k:
7100gr. (25. persentil), boy: 64 cm (25. persentil ), bafl
çevresi: 44 cm (50. persentil) idi. Kardiyovasküler sistem
muayenesinde kalp tepe at›m› 160/dk ritmik, ek ses ve
üfürümü yoktu. Di¤er sistem muayeneleri normal idi. La-
boratuvar incelemelerinde Hb: 7gr/dl, Hct: %20, Plt:
208.000 /mm3, Wbc: 7900/mm3 idi. Karaci¤er, böbrek
fonksiyon testleri ve serum elektrolit konsantrasyonlar›
normal olan hastan›n kanama diyatezine yönelik olarak
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yap›lan tetkiklerinde kanama zaman›: 4 dakika, protrom-
bin zaman›: 74 saniye, aktive parsiyel  tomboplastin za-
man›: 134 saniye, fibrinojen: 300 mg/dl, trombin zama-
n›: 11 saniye olarak saptand›.  Protrombin zaman›  ve ak-
tive parsiyel tromboplastin zaman› de¤erlerinin  normal-
den uzun olmas› nedeniyle faktör II, faktör V ve faktör X
düzeylerine bak›ld›. Hastan›n faktör II ve faktör V düzeyi
normal saptan›rken faktör X düzeyi % 4 olarak normal-
den düflük saptand›. Bu laboratuvar bulgular›yla  faktör X
eksikli¤i tan›s› alan hastan›n anne ve  babas›n›n da faktör
X düzeylerine bak›ld›. Baban›n faktör X  düzeyi normal
olarak saptan›rken, annenin faktör X  düzeyi % 26 olarak
saptand›. Hastaya klinik ve laboratuvar bulgular› düzele-
ne kadar günlük taze donmufl plazma ve toplam iki kez
eritrosit süspansiyonu tranfüzyonu yap›ld›. Bu tedavi ile
klinik ve laboratuvar bulgular› düzelen hasta  hematoloji
poliklini¤i taraf›ndan takip edilmek üzere taburcu edildi.

Tart›flma

Faktör X, intrensek ve ekstrensek koagülasyon yollar›n›n
birleflme noktas›nda aktif forma dönüfltürülen bir serin
proteazd›r (2). Literatürde  ilk kez 1970 y›l›nda 5 ayl›k bir
çocukta konjenital faktör X eksikli¤i bildirilmifltir (3). Ek-
sikli¤inde  epistaksis, hematüri, gastrointestinal kanama
s›k olarak görülür. Yumuflak doku kanamas›,  hemartroz-
lar ve intrakranyal kanama daha  nadirdir (4). ‹tak ve ar-
kadafllar› (5) 2001’de yay›nlad›klar› literatürde faktör X
eksikli¤ine ba¤l› intrakranyal kanama bildirmifllerdir.  Bi-
zim hastam›z  s›k görülen semptomlardan biri olan  gast-
rointestinal sistem kanamas› ile getirilmiflti. 
Klini¤imizde iki kez ayn› flikayetle takibe al›nan hastan›n
semptomlar›, taze donmufl plazma transfüzyonlar› ile
kontrol alt›na al›nmaya çal›fl›ld›. Hastam›za klinik ve labo-
ratuvar bulgular› düzelene kadar günlük taze donmufl
plazma transfüzyonlar› yap›ld›. Yar›lanma ömrü 32-58
saat olan faktör X’ un eksikli¤inde taze donmufl plazma
replasman› uygulanmas› konusunda literatürde de¤iflik
çal›flmalar mevcuttur (6). Knight ve arkadafllar› (7) yap-
t›klar› çal›flmada taze donmufl plazma enfüzyonu ile fak-
tör  X düzeyini  % 9 ile % 17 aras›nda tutabilmifl ve bu
düzeylerin spontan kanamalar› engellemek için yeterli  ol-
du¤unu belirtmifllerdir. Bir baflka çal›flmada faktör X dü-
zeyi %1’in alt›nda olan iki hastada yap›lan taze donmufl
plazma transfüzyonlar› hastalarda klinik düzelme sa¤la-
mam›flt›r (8).  Biz de faktör X düzeyi % 4 olan hastam›z-
da  günlük taze donmufl plazma transfüzyonlar›yla (top-
lam 6 kez) klinik olarak düzelme sa¤lad›k. Faktör X  ek-
sikli¤inin tedavisinde taze donmufl plazma d›fl›nda alter-
natifler de mevcuttur.  Yap›lan bir çal›flmada  intrakrany-
al kanama ile baflvuran a¤›r konjenital faktör X eksikli¤i
olan bir hastada uygulanan vitamin K, östradiyol ve dana-
zol tedavisinden baflar›l›  sonuçlar elde edilememifltir (9).

Bir di¤er çal›flmada 40 Ü/kg’dan ayda  üç kez verilen
protrombin kompleksinin protrombin zaman› ve  aktive
parsiyel tromboplastin zaman›n› belirgin  olarak düzelt-
memesine ra¤men, majör kanamalar› engelledi¤i saptan-
m›flt›r (10). Akut dönemde uygulanan bu tedavilerin d›-
fl›nda literatürde hastal›¤›n proflaktik tedavisine yönelik
çal›flmalar da mevcuttur. Kouides ve Kulzer (1) faktör X
düzeyinin %1’in alt›nda oldu¤u bir olguya proflaktik ola-
rak protrombin konsantresi  uygulam›fllar ve baflar›l› ol-
mufllard›r. Bizim hastam›za yapt›¤›m›z hematoloji konsül-
tasyonu neticesinde proflaktik tedavi  önerilmedi.    
Taze donmufl plazma enfüzyonu yaparak klinik ve labora-
tuar düzelmeyi sa¤lad›¤›m›z bu olguyu literarürdeki bilgi-
ler eflli¤inde sunarak, konjenital faktör X eksikli¤inin teda-
visine yönelik yeni çal›flmalar yap›lmas› gereklili¤ini vur-
gulamay› amaçlad›k. 
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