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FAKTOR XIII EKSIKLIGI
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OZET

Faktor 13 eksikligi olan 15 yasinda erkek cocuk, iki giin-
diir devam eden karin, sol omuz agrisi ve kusma sikayet-
leri ile basvurdu.Herhangi bir travma oykdiisii yoktu. Kan
basinci 65/25 mmHg, kalp tepe atimi:140/dk idi. Karinda
belirgin distansiyon ve hassasiyet vardi. Hemoglobin:6.3
g/dL, hematokrit:%21.8 idi. Hastanin Ultrasonografisinde
dalakta 4x2 cm boyutlarinda subkapsiiler hematom ve ka-
rin icinde yaygin serbest sivi bulundu. Hastaya 15 mL/ Kg
eritrosit stispansiyonu, 20 ml/ Kg taze donmus plazma te-
davisi baslandi.Yasamsal bulgular, idrar ¢cikisi ve hema-
tokrit stabil oldugunda yapilan abdominal tomografide da-
lakta 7x6 cm boyutlarinda hematom tespit edildi.Hastanin
takibinde sorunla karsilasiimad.

Solid organ yaralanmasi saptanan ve akut karin bulgula-
riyla gelen hastalarda nadir gériilen bir kanama diyatezi
olan Faktor X1l eksikliginin de daima akilda tutulmasi ge-
rekliligi nedeniyle olgunun sunulmasi uygun bulunmus-
tur.

Anahtar Kelimeler: Faktor XIll Eksikligi, Dalak Hematomu

SUMMARY

Factor XIII Deficiency

A fifteen year-old boy with Factor X!l deficiency had ad-
mitted to hospital for abdominal, left shoulder pain and
vomiting for two days. There was no trauma history. His
blood pressure was 65/25 mmHg and heart rate:140 be-
at/minute. He had abdominal distention and ten-
dency.Hemoglobin and hematocrit levels were 6.3 g/dL
and 21.8% respectively. Ultrasonography revealed a 4x2
cm subcapsular splenic hematoma and massive intraperi-
toneal fluid collection.15 mlL/day erythrocyte suspension
and 20 mlL/day fresh frozen plasma replacemant therapy
was started. After stabilization of vital signs, urine output
and hematocrit measures he had an abdominal CT scan.lt
revealed a 7x6 cm splenic hematoma.The follow-up peri-
od was uneventtul.

Factor XllI deficiency is a rare coagulation defect as a ca-
use of nontraumatic solid organ injury and acute abdo-
men.For to remind and emphasize this uncommon patho-
logy as a source of acute abdomen and solid organ in-
Jury,the present case here in was reported.
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Faktor Xlll, koagtilasyon kaskatinin son basa-
maginda fibrin stabilizasyonundan sorumlu bir
transglutaminaz enzimidir. Faktor Xl eksikligi,
yaklasik 1 /2.000.000 goriilen, ender kanama bo-
zukluklarindan biridir ve plazmadaki fibrin mono-

merlerinin ¢apraz baglanmasinda yetersizlikle so-
nuglanmaktadir(1).

ilk vaka 1960’da tanimlanmis ve giinimiize
kadar 200'tn lzerinde olgu ve 36’dan fazla gene-
tik degisiklik rapor edilmistir(1-3).
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Genellikle travmadan 12-36 saat sonra kana-
ma, zayif yara iyilesmesi ve %25-30 oranlarinda
intrakraniyal kanamaya sebep olabilir.Ayrica Fak-
tor Xl eksikligi, dogumdan hemen sonra umbili-
kal kord kanamasi, gecikmis kord ayrilmasi, stin-
netten sonra ciddi kanamalara neden olabilir(1,
2).

Faktor Xl eksikligine bagl olarak, travma 6y-
kist olmadan splenik subkapstler hematom geli-
sen 15 yasindaki erkek cocuk sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

iki giinden beri devam eden karin, sol omuz
agrisi, kusma yakinmalari olan 15 yasindaki erkek
cocugun yapilan fizik incelemesinde, kan basinci:
65/25 mmHg, kalp tepe atimi: 140/dk oldugu icin
ileri tetkik ve tedavi amaciyla klinigimize sevk
edildi.Oykistinde Faktor Xl eksikligi nedeniyle
Universitemiz cocuk hematoloji bilim dalinda ta-
kip edildigi ogrenildi.

Travma oykisinin olmadigi bildirilen hasta-
nin, Faktor X1l eksikligi tanisini 5 yasinda aldigi ve
stk sik kanama diyatezi ile cesitli hastanelere bas-
vurarak tam kan, plazma transfiizyonlariyla tedavi
edildigi ogrenildi. Yenidogan doneminde gobek
kordonundan kanadigi, birbucuk vyasinda kafa
travmasi sonrasi uzunca bir stire rezorbe olmayan
hematomun olustugu, ayrica 8 aylikken, 2 ve 4
yaslarinda meningoensefalit ataklar gecirdigi 6g-
renildi. Fizik incelemesinde, karinda belirgin dis-
tansiyon, hassasiyet, sol bacaginda 15x5x1cm bo-
yutlarinda skar saptandi. Kan basinci 65/25
mmHg, kalp tepe atimi 140/dk idi.Takibinde kan
basinci 110-140/ 70-90 mmHg ve kalp tepe atimi
80-120/dk arasinda seyretti. Hemoglobin: 6.3
g/dL, hematokrit: %21.8 olarak bulundu. Ultraso-
nografisinde dalakta 4X2 cm boyutlarinda subkap-
stiler hematom, Spiral abdominal bilgisayarli to-
mografisinde ise 7X6 cm boyutlarinda hematom
ve lateral yizde kapsil butinlaginin bozuldugu
bildirildi. (Sekil-1)

Hastaya 4 glin boyunca 15 mL/ Kg eritrosit sis-
pansiyonu, 20 mL/ Kg taze donmus plazma 2 giin,
sonra giin asirt 10 giin, takiben haftada 2 giin ol-
mak tzere toplam 18 tnite plazma verildi.Taki-
binde problem olmayan hasta 20 giin sonra tabur-
cu edildi. 18. gtinde cekilen kontrol tomografisin-
de hematomun rezorbe olmaya baslayarak capi-
nin kicildiga saptandi.(Sekil-2)
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Sekil-1: Hasta yatirildiginda yapilan Abdominal Tomografi;
Dalakta 7x6 cm lik hematom ve Karaciger, Dalak cevresinde
serbest sivi goriilmektedir.

Sekil-2: Hastanin 18 giin sonraki abdominal tomografisi;
Dalaktaki hematomda minimal kii¢tilme, Dalak ve Karaciger
cevresindeki sivinin rezorbe oldugu goriilmektedir.

Tartisma

FXIII ilk defa Robbins tarafindan 1944'te kesfe-
dilmis ve ‘fibrin stabilize edici faktor’ ya da ‘FSF’
olarak adlandirilmistir(1).

FSF yoklugunda olusan fibrin unstabildir, zayif
asit, zayif baz ve 5 M (rede ¢oziinur.Faktor Xl
aktivitesi olmayan hastanin pihtisi, sadece iyonik
baglarla kusatilmis basit bir fibrin polimerinden
ibarettir. Kalitilmig Faktor X111 eksikliginde pihtinin
%1 monokloroasetik asitteki ya da 5 M uredeki
¢cozunirlaga hala standart laboratuar tarama testi-
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nin temelini olusturmaktadir.Bu faktor standart ko-
agulasyon testleri olan protrombin zamani(PT) ve
parsiyel tromboplastin zamani(PTT) ile tayin edil-
mez ve eksikligi sadece direkt Faktor Xl konsant-
rasyonunun saptanmasiyla agiklanabilir(1-3)

Faktor XlIl'in serumdaki normal degerileri
(%5) kadardir. %3-4 seviyeleri dustk degerler ol-
masina ragmen kanama komplikasyonlarini olus-
turmaz. (1). In vitro ve in vivo calismalar B alt-gru-
bu sentezinin cogunlukla hepatositte, A alt-grubu-
nun ise kemik iligindeki trombosit ve monosit pre-
kirsor htcrelerinden sentezlendigi bildirilmis-
tir(1, 2).

Tam kan, taze donmus plazma, depolanmig
plazma ve kriyopresipitat Faktor X1l eksikligi olan
hastalarin tedavisinde basariyla kullaniimakta-
dir.Taze donmus plazma, trombositten zengin
plazma veya Faktor XII'tin infizyonlarindan son-
ra hastalarda FXIII'in yarilanma émrindn (11-14
gtin) gibi uzun oldugu saptanmistir (2, 4-6).

Gastrointestinal sistem tiimori olan 60 hastada
yapilan prospektif bir arastirmada FXIIl ‘tn %70
‘in altinda oldugu 7 olgudan 6’si kaybedilmis-
tir. FXII’Gn ilerlemis timort olan hastalarda prog-
nozu belirleyen 6nemli bir marker oldugu bildiril-
mistir(5).

Faktor XIII eksikligi otozomal resesif bir hasta-
liktir. Kazamlmis Faktor X1l eksikligi ise, cesitli
hastaliklarda meydana gelebilir.Bu hastaliklar:
Karaciger (akut ve kronik hepatit, akut hepatik yet-
mezlik), Inflamatuar gastrointestinal (Henoch
Schonlein purpurasi, tlseratif kolit, Crohn hastali-
g1, hemorajik gastrit) Sistemik hematolojik (akut
ve kronik [6semi, myeloproliferatif ve myelodisp-
lastik sendrom) hastaliklardir.Ayrica, dissemine
intravaskuler koagtilasyon(DIC), sepsis, major cer-
rahi ve masif hemorajilerde de meydana gelebi-
lir(5, 6).

Hafif bir kafa travmasi geciren 8 yasindaki er-
kek hastada gozii de kapsayan ¢ok genis bir sefal-
hematom olusmus ve tim koagtlasyon faktorleri
normal iken yalnizca FXIII seviyesinin dustik oldu-
gu bildirilmistir (6). Beyin ameliyati geciren 1264
hastanin 34 ‘tnde masif kanama saptanmis ve FXI-
I testi yapilmistir.Sekiz hastada FXIII'tin eksik ol-
dugu bulunmustur.FXIII aktivitesi azliginin beyin
ameliyatlarinda masif kanamalara sebep olabile-
cegi rapor edilmistir(7)
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Olgumuz 15 yasinda olup, 7 kez kanama ne-
deniyle hastaneye yatmis olmasina ragmen ancak
5 yaslarinda FXIII eksikligi tanisi konabilmistir.Bu-
rada dikkati ceken, akut kan kaybiyla gelen hasta-
larda Faktor X1l eksikliginin hi¢ de seyrek olmadi-
gidir.

Normal Faktor XIIl seviyesinin, lre ¢ozlinebi-
lirligi testinde yaklasik %1 civarinda oldugu bildi-
rilmistir. FXIII miktari ilk defa Berichrom tarafin-
dan yapilmis olan fotometrik testle 6lciliip, nor-
mal degerleri %70-%130 arasinda rapor edilmis-
tir.

Sunulan olguda tani yaklasik 10 seneden beri
bilinmekte oldugundan, hastanin hemodinamigini
dizeltmeye yonelik eritrosit ve plazma transfliz-
yonlari oncelik kazanmistir. Hastamizin zeka
ozirli olmasi, dalaktaki 7x6 cm. lik hematomun
fark edilmemis ufak bir travmayla olustugunu du-
stindirmektedir. Minor travma sonrasi major ka-
nama ya da solid organ yaralanmasi olusan olgu-
larda, bir faktor eksikligi akla getirilmeli ve gerek-
li testler yapilmalidir.Tanisal testlerin hemodina-
minin stabil hale getirilmesi icin yapilan kan ve ta-
ze donmus plazma transflizyonlarindan 6nce ya-
pilmasi zorunludur.Ctinkl testler ardisik plazma
transfiizyonlarindan sonra yapildiginda faktor XI-
II"tin yarilanma émriinin 9-14 gin gibi uzun oldu-
gu bildirilmektedir.Bir baska deyisle, transflizyon-
lardan sonra yapilan tanisal testlerin anlam ve ka-
bul edilebilirligi s6z konusu degildir(4-6)

Hastamizin laboratuar tetkikinde Faktor Xl
aktivitesinin normal oldugu saptanmistir.

Faktltemiz merkez laboratuarinda yapilan bu
test;

1-0,4 ml. Plazma +0,4 ml CaCl2, 30 dakika 37
derecede enkiibasyon, 3 ml. %1 monoklorasetika-
sit de 4 saat bekletilerek yapildi.Bir diger yontem-
le, ayni karisim, 5 M Grede 24 saat bekletildi. Pih-
ti eriyor ise FXIIl = %1 (Normal) den kicuk, pthti
erimiyor ise FXIll= %71’den biyik olarak kabul
edildi.Pihtinin eriyip erimedigi, Faktor Xl dizeyi
yeterli olup olmadigini gostermektedir(2, 7).

Kanama nedeniyle sik sik hastaneye yatirilan
ve solid organ yaralanmasi olan hastalarda FXIII
eksikliginin akla getirilmesi ve iyi bir anamnez ile,
tim tanisal testlerinin transflizyondan 6nce yapil-
masi 6nem kazanmaktadir.
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