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Ozet

Faktor VII (FVII) yetmezligi kongenital otozomal resesif gecen pihtilasma bozuklugu olup prevelans: 1:500.000
dir. Bu olgu sunumunda anormal uterus kanamasi olan faktor VII eksikligi mevcut ve laparokopik histerektomi planlanan 41
yasindaki hastanin anestezi yonetimi ve yogun bakim siirecini sunmay1 amagladik. 41 yasinda (60 kg, 164 cm) dnceden bilinen
Faktor VII (FVII) yetmezligi olan hasta anormal uterin kanama 0ykiisii ile operasyon planlandi. Preoperatif laboratuvar PT:70,
INR:6.9, PTT:29 Hb: 13.3, P1t:274 ve F VII: %]1.1 idi. Anestezi indiiksiyonunu takiben operasyon baglamadan 10 dakika dnce
1500 mcg rFVlla intravenoz yoldan 3 dakikada yavas infiizyon ile verildi. Intraoperatif ilk koagiilasyon parametreleri PT:
20.14, INR:0.8, aPTT: 27.3 olarak goriildii. Cerrahi esnasinda minimal kanama oldu Hastanin operasyonu bitiminde extiibe
edildikten 5 dakika sonra Elektrokardiyografide ST elevasyonu, tasikardi (128/dk) hipotansiyon (60/30 mmHg) ve oksijen
satiirasyonunda ani diisme (SpOz) gozlendi. Pulmoner BT anjiyo incelemesinde: Sag ana pulmoner arter alt loblarinda ve sol
ana pulmoner arter alt lob dallarinda yer yer akima izin veren hipodens trombiis materyali ile uyumlu goriiniim mevcuttu.
Postoperatif 3 giin yogun bakimda akip edilen hasta servise ¢ikarildi. Faktor VII yetmezligi olan hastalarda
hematoloji klavuzlarinda da 6nerilen dozlarda da tromboemboli komplikasyonlarinin olabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Faktor VII yetmezligi, pulmoner emboli, laparoskopi, histerektomi

Abstract

Factor VII (FVII) deficiency is a congenital autosomal recessive coagulation disorder with a prevalence of 1:500,000.
In this case report, we aimed to present the anesthesia management and intensive care process of a 41-year-old patient with
abnormal uterine bleeding, factor VII deficiency and planned laparoscopic hysterectomy. An operation was planned for a 41-
year-old (60 kg, 164 cm) patient with known Factor VII (FVII) deficiency with a history of abnormal uterine bleeding.
Preoperative Laboratory values were as follows; PT: 70, INR: 6.9, aPTT: 29 Hb: 13.3, Plt: 274 and F VII: 1.1%. Following the
induction of anesthesia, 1500 mcg rFVIIa (novoseven NOVO NORDISK HEALTH PRODUCTS) was given intravenously
over 3 minutes by slow infusion 10 minutes before starting the operation. Intraoperative first coagulation parameters were PT:
20.14, INR: 0.8, aPTT: 27.3. There was minimal bleeding during the surgery. At the end of the operation, 5 minutes after the
patient was extubated, ST elevation, tachycardia (128/min), hypotension (60/30 mmHg) and a sudden decrease in oxygen
saturation (SpO2) were observed in the electrocardiogram. In pulmonary CT angiography, there was an appearance consistent
with hypodense thrombus material that allowed flow in placed plin the lower lobes of the right main pulmonary artery and in
the lower lobe branches of the left main pulmonary artery. The patient, who was followed up in the intensive care unit for 3
days postoperatively, was taken to the ward. It should be kept in mind that thromboembolism complications may occur in
patients with factor VII deficiency, even given doses recommended in hematology guidelines.
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1. GIRiS

Faktor VII (FVII) yetmezligi kongenital otozomal
resesif gegen pihtilagsma bozuklugu olup prevelansi
1:500.000 dir. 1 Sadece karaciger tarafindan
sentezlenen K vitaminine bagimli bir protein olan
Faktor VII yetmezliginde en sik goriilen
semptomlar burun kanamasi ve anormal uterus
kanamalaridir. Plazma seviyeleri 0,35 ila 0,60 mg/L
arasinda degisir ve yar1 dmri son derece kisadir (4-
6 saat).1 Faktor seviyesinin %10 ve iizeri oldugu
hastalarda genellikle kanama gbzlenmezken %20 ve
izeri oldugunda ise kendiliginden kanama
beklenmemektedir. Herhangi bir yaralanmayi
takiben  dolagimdaki aktif FVII, yaralanmalarn
takiben agiga ¢ikan doku faktdriine (DF) baglanarak
pihtilasmanin aktivasyonunu saglar. Doku faktorii
ve FVII birlikte, faktor IX ve faktor X’u
aktiflestirerek fibrin olusumunu
gergeklestirirler.1,2,3 FVII yetersizliginde rFVIla
(rekombinan faktor 7 konsantresi) nin perioperative
dozu ile ilgili uygulamada netlik olmamasina
ragmen Onerilen dozlar hemostaz saglanana kadar
her 4-6 h 15-30 pg kg’dir.(4)

Literatiirde Faktor VII yetmezIligi olan ve cerrahi
gegiren hastalarin anestezi yonetimi ile ilgili az
sayida olgu sunumu mevcutken rFVIla tedavisi
yapilan ve pulmoner emboli gelisen bir hastaya
rastlanmadi.

Bu olgu sunumunda anormal uterus kanamasi olan
faktor VII eksikligi mevcut ve laparokopik
histerektomi planlanan 41 yagindaki hastanin
anestezi yOnetimi esnasinda uygulanan rFVIla
tedavisi sonrasinda gelisen pulmoner emboliyi ve
yogun bakim siirecini sunmay1 amagladik.

2. OLGU

Bilgilendirilmis olur formu alindiktan sonra vaka
takdimi yapildi. 41 yasinda (60 kg, 164 cm) 6nceden
bilinen Faktér VII (FVII) yetmezligi olan ASA 2
olarak degerlendirilen hastaya anormal uterin
kanama Oykiisi ile operasyon planlandi. Hastanin
daha 6nce dis ¢ekimlerinde anormal kanama Gykiisii
mevcuttu. Preoperatif laboratuvar PT:70, INR:6.9,
PTT:29 Hb: 13.3, Plt:274 ve F VII: %1.1 idi. Diger
laboratuvar ~ parametrelerinde ~ herhangi  bir
anormallik yoktu. Preoperatif olarak yapilan
Hematoloji ~ konsiiltasyonda  belirtildigi  gibi
Anestezi  indiikksiyonunu  takiben  operasyon
baslamadan 10 dakika once 1500 mcg rFVIla
(novoseven ~ NOVO ~ NORDISK  SAGLIK
URUNLERI ) intravendz yoldan 3 dakikada yavas
inflizyon ile verilmesi ve 4 saatte bir tekrarlanmasi
onerildi. Preoperatif olarak rFVIla veya taze
donmus plazma infiizyonu uygulanmadi.

Operasyon masasina alinan hasta ile operasyonun

riskleri konusularak bilgilendirilmis olur formu
imzalatildi. Rutin monitdrizasyon yapilan hastaya
(EKG, Non invaziv kan basmeci, SpO,,EtCO,) 2
mg/kg propofol,0.6 mg/kg rokuronyum, 1 mcg/kg
Fentanil ile anestezi indiiksiyonu uygulandi.
Anestezi idamesinde oksijen-sevoflurane-hava gaz
(%40 oksijen 1 MAC Sevoflurane) karisimi,
remifentanil 0.1-0.3 pg /kg /min, rokuronyum (5.0—
7.0 ng /kg /saat) infiizyonu uygulandi. Entiibasyon
sonrasinda sag radiyal artere intraarteriyal
kaniilasyon ve sonrasinda arter monitdrizasyonu
yapildi. Anestezi indiiksiyonundan sonra rFVIla
1500mcg dozunda intravendz yoldan 3 dakikada
uygulandi. Derin Trendelenburg pozisyonu verilen
ve cerrahi kurallara uygun olarak kapatilan hastanin
operasyonu yaklagik 20 dakika sonra baglatildi.
Intraoperatif olarak koagiilasyon parametreleri
monitorize edilerek her 4 saatte bir 15 mcg/kg
olacak sekilde rFVIla uygulandi. Intraoperatif ilk
koagiilasyon parametreleri PT: 20.14, INR:0.8,
aPTT: 27.3 olarak goriildii. Operasyon 5 saat
siirdiigii i¢in 2.doz rFVIla 1500mcg intravendz
yoldan uygulandi. 2. Koagiilasyon parametreleri ise
PT: 6.31, INR: 0.718, aPTT: 27 olarak monitorize
edildi. Hastanin intraoperatif —hemodinamik
parametreleri agisindan stabil seyretti. Cerrahi
esnasinda minimal kanama oldu Hastanin
operasyonu bitiminde extiibe edildikten 5 dakika
sonra  Elektrokardiyografidle ST elevasyonu,
tagikardi (128/dk) hipotansiyon (60/30 mmHg) ve
oksijen satiirasyonunda ani diisme (SpO,) gozlendi.
Hastada gogiis agrist ve solunum giigliigii bagladi.
Hipotansiyon tedavisi i¢in Noradrenalin inflizyonu
baslandi. Hastaya nazal yiiksek akigli oksijen
tedavisi ve noradrenalin infiizyonu (0.1 mcg/kg/dk)
sonrasinda arteriyel tansiyon 80/60 mmHg nabiz
121/dk EKG de ST elevasyonu devam etmekteydi.
Hastaya go6glis hastaliklart uzmani tarafindan
pulmoner emboli 6n tanisi konarak koagiilasyon
monitdrizasyonu, kardiyak enzim takibi, BT
Pulmoner Anjiografi ¢ekilmesi tavsiyesi ile yogun
bakima  ¢ikarildi.  Pulmoner BT  anjiyo
incelemesinde: Sag ana pulmoner arter alt loblarinda
ve sol ana pulmoner arter alt lob dallarinda yer yer
akima izin veren hipodens trombiis materyali ile
uyumlu goriiniim mevcuttu. Ekokardiyografisinde
ise Sag kalp bosluklart genis, hafif trikiispit
yetmezligi, sol kalp bosluklari normal ejeksiyon
fraksiyonu %65 idi. Hastaya diisiik molekiil agirlikl
heparin baglanarak klinik takiplerinde batin
drenajinda kanama sikayeti olmayinca rFVIla
tedavisi sonlandirildi. Postoperatif olarak ilk giin
drenlerinden 250 ml serohemorajik mayi oldugu
goriildii Kadin dogum uzmanlari tarafindan anlaml
kabul edilmedi. Hastanin gogiis agris1 sikayeti
azaldi, hemodinamik parametreleri inotropik ilaca
ihtiya¢ duymaksizin normale geldi. Hastanin oksijen
ihtiyact kalmayinca 3 giin sonra servise gonderildi.
Serviste 15 giin yatirilan hastaya 1 hafta sonar visit
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yapildi. Hastanin gogiis agrisi sikayeti hafifte olsa
hala mevcuttu ancak oksijen ihtiyaci yoktu.
3. TARTISMA

Konjenital Faktor 7 yetmezliginde posttravmatik ve
postoperatif kanama riskleri artar. Perioperatif
rFVIla tedavisi ile ilgili dozlar hakkinda fikir birligi
olmamasina ragmen doz araligi 15-30 pg /kg doz
her 4-6 saatte bir uygulanmasi 6nerilmektedir. (4 )

Retrospektif bir galismada Faktor 7 seviyesi %10 un
altinda ise cerrahi prosediirlerden sonra kanama
komplikasyonu riski artar denilmistir. (5) Bizim
calismamizda olgumuzun FVII aktivitesi %]1.1
seviyesinde tespit edilmis ve hastanin hikayesinde
daha once yapilmis dis ¢ekimi isleminde kanama
Oykiisii mevcuttu.

Genel olarak verilmesi gereken doz 15mcg/kg
olmasina karsin bazi arastiricilar konjenital FVII
eksikliginde tromboembolik olaylarin daha diisiik
oranda ger¢eklesmesi agisindanl5 pg kg dan daha
diisiik dozlar 6nermektedir. Cerrahi stres trombozla
iligkili durumlar i¢in iyi bilinen bir risk faktori
oldugundan operasyon esnasinda rFVII konsantresi
verilmesi tromboembolik olaylarin insidansini
artirir.  Operasyon esnasinda PT-INR ve FVII
seviyesinin takip edilmesi overdoz yapilmasini
engeller. (6) Bizim olgumuzda intraoperatif olarak
tavsiye edilen dozlarda (15 mcg/kg) rFVII
konsantresi ile yapilan replasman tedavisi
sonrasinda PT ,INR degerleri oldukga diismiis ve bu
diisiis pulmoner emboli gelismesine neden olmus
olabilir. Hematoloji klavuzlarinda da Onerilen
dozlarda da tromboemboli komplikasyonlarinin
olabilecegi akilda tutulmalidir.

Akut pulmoner emboli hala diinyada mortalitesi
yiiksek bir komplikasyondur. (7) En 6nemli risk
faktori derin ven trombozu (DVT) ve yaygin olarak
kullanilan Wirchow triadi(vendz staz,
hiperkoagiilabilite, damar duvari hasar1 olarak
smiflandirilan  ve akut pulmoner emboli ile
iligkilendirilen  bir durumdur.(8) Hastamizda
intraoperative (5 saat) bir vendz staz varliginda
uygulanan rFVIla tedavisi ile INR : 0.8 seviyesine
gerileyerek akut pulmoner emboli zemini hazirlamisg
olabilir. Akut Pulmoner embolinin klinik bulgular
¢ok genig spektrum gosterir. En sik goriilen klinik
bulgular %81 oraninda dispne, %70 oraninda
tagikardi, %50 oraninda hipoksi FVII yetmezligi
olan hastalarda operasyon 6ncesi DVT agisindan
tetkik edilmesi onem tagimaktadir. (9) Hastamizda
da ekstiibasyon sonrasinda tagikardi, hipoksi ve
hipotansiyon 6n planda goriildi 3 glinlik yogun
bakim siiresince hemodinamisi stabil olmasina

kargin gogiis agris1 devam etti. Operasyon esnasinda
mutlaka koagiilasyon testine bakilarak ilave dozlarin
yapilmasi akilda tutulmalidir.
4. SONUC

Faktor 7 yetmezligi olan hastalarda multidisipliner
yaklasim ve koagiilasyon parametrelerinin yakin
monitdrizasyonu ile hastalar giivenli bir perioperatif
siireg gecirebilir.  Operasyon esnasinda mutlaka
koagiilasyon testine bakilarak ilave dozlarin
yapilmasi akilda tutulmalidir.
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