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Sayin hasta, sevgili ebeveynler,

Sizde veya cocugunuzda, Faktor VII (Faktor 7, [VII] Roma rakamlariyla 7 rakaminin karsiligidir) yetersizligi tespit edildi. Bu sonug,
sizde belki de kayg! ve kafanizda ¢ok sayida sorunun ortaya ¢ikmasina neden oldu. Bu brosurle sizi, Faktor VI yetersizligi (veya
Faktor VII eksikligi) ile ilgili bilgilendirmek ve kafanizdaki en énemli sorulari yanitlamayr amacliyoruz. Ayrica, bu konuyla ilgili
olarak, doktorunuzdan da bilgi alabilirsiniz.

Doktorun adi

Hastane

Telefon numarasi
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Faktor VIl eksikligi tarifi

Faktor VI yetersizligi/Faktor VIl eksikligi nedir?

Faktor VII eksikligi, nadir gorulen dogustan kan pihtilasmasi
bozuklugu olup, kandaki bir pthtilasma faktortnin azligindan
kaynaklanir. Faktor VI (FVII) eksikligi, nadir gortlen dogus-
tan pihtilasma bozukluklari arasinda en sik rastlanan ttrdur.
Hastaligin agir sekli, yaklasik 300.000-500.000 kisiden birinde
gorulmektedir.™> FVII eksikligi, ilk kez, Amerika Boston’lu dok-
tor Benjamin Alexander tarafindan tarif edilmistir.®

FVII eksikligi tehlikeli midir?

Hastalarin cogunun, yasamlari boyunca bu konuda cok az
sorunlari olur. Dogustan FVII eksikligi, kendini, agir kanama
egilimi ile gosterebilecedi gibi, hicbir belirti de géstermeye-
bilir. Ornegin, kazalarda veya cerrahi girisimler sirasinda ciddi
kanamalar olabileceginden, hastaliginiz hakkinda iyi bir bilgiye

sahip olmaniz ve doktorunuzu FVII eksikliginiz hakkinda
hemen bilgilendirmeniz cok énemlidir. Size, strekli Gzerinizde
tasimaniz gereken bir acil durum kimliginin verilmesi de bu
yUzdendir.

Pihtilasma faktort nedir?

insanlarda kanamali yaralanma olustugunda, kanayan yerin
kapatiimasi ve kan kaybinin engellenmesi icin, kanin pihtilasma
sistemi calismaya baslar. Bunun icin insan kaninda, (proteinden
olusan) ve pihtilasma faktorleri denen cesitli maddeler bulunur.
Pihtilasma faktorleri, pihtilastirici veya pihtilasmayi engelleyici
gorevleri yerine getirebilir.



Agirlik dereceleri ve irsiyet

FVII eksikliginin farklh tipleri veya agirlik dereceleri
mevcut mu?

Evet. FVII eksikligi, kanda mevcut olan FVII miktari ve rezidUel
aktivitenin fonksiyonel etkililigine gore hafif, orta dereceli ve
agir FVII eksikligi olmak Gzere tce ayrilir. Hafif ve orta derecel
vakalarda, hastalarin hicbir zaman kanama sorunlari olmamasi
da mimkundar.

insanlarda FVII eksikligi nereden kaynaklanir?

FVII eksikligi, dogustan mevcut olan ve ¢ocuklara ana ve ba-
balarindan genetik olarak aktarilan bir hastaliktir. FVII eksikligi,
kadin ve erkekleri ayni oranda etkileyebilir.” Dogan bir cocukta
FVII eksikligi olabilmesi icin, ilgili genin her iki ebeveynde de
olmasi gerekir. Semada da goéruldigu gibi, bu tur vakalarda,
cocugun FVII eksikligini kalitsal yolla alma riski, yizde 25'dir.®
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Kanamaya yatkinhk

Kanama egilimim ne zaman daha yuksektir?

Kanama egilimi, “pihtilasma aktivitesi” yani, kanda pihtilasma
sisteminin ne kadar etkili calistigina baglidir. “Pihtilasma Akti-
vitesi”nin distk olmasi durumunda, ortada gozle gordlebilen
herhangi bir neden olmamasina ragmen, morarmalara yatkin-
lik olur (hematomlar) ve biylk oranda kan kaybina neden olan
kanamalar ortaya cikar. Ayrica, siddetli kanama egilimi kazalar,
ameliyatlarda, dogum sirasinda annede ve adet sirasinda da
mevcuttur.™®

Kadinlarin kanama egilimi daha mi yuksektir?

FVII eksikligi olan genc kizlarin ilk adet kanamalari, normalden

daha uzun ve daha siddetli gecebilir. Bu durum, adet dénemle-
rinde genel olarak da gecerlidir. Dizenli araliklarla ve gugli kan
kayiplari sonucunda, yavas yavas demir eksikligi ve ardindan da
kansizlik (demir eksikligi anemisi) gelisebilecegi dikkate alinma-
lidir. Bu nedenle demir alinmasina, dolayisiyla demir ikamesine

dikkat edilmelidir.’

En sik ne tir kanamalar gelisir?
Daha siddetli gecen adet donemleri ve ameliyatlardaki kana-
malarin yani sira, mukoza kanamalari (burun kanamasi, dis eti

kanamasi), kas ve eklem ici kanamalari, mide barsak kanal ka-
namalari, idrarda kan ve agir FVII eksikligi olan kisilerin merkezi
sinir sistemlerinde kanamalar ortaya cikabilir.™®

Hamilelikte nelere dikkat edilmelidir?

Hamilelik, FVII eksikligi olan kadinlarda, genellikle sorunsuz
seyreder. Ancak, agir bir FVII eksikligi olmasi durumunda, do-
gum esnasinda, anne ve cocuk icin tehlikeli olabilecek siddetli
kanamalar gelisebilir. Hastaligin agirlik derecesine gére, dogum
Oncesi ve dogum sirasinda, FVII iceren bir preparatin verilmesi
gerekebilir. Hamilelik sirasinda ortaya cikan kanamalarda, ayri-
ca, pihtilasma faktord verilerek, kanama egilimi azaltilabilir.

FVII eksikligi olan bir hastada, hamilelik déneminde FVII iceren
bir Grindn kullanilip kullaniimayacagina, her haltkarda,
deneyimli bir hekim (Kan Hastaliklari Uzmani) tarafindan karar
verilmelidir.

Tedavinin daha dusuk bir kanama egilimi ile ilgili faydasinin
karsisinda, hamilelik sirasinda trombozlara muhtemelen daha
ylksek bir egilimin gelisebilecedi, cok iyi dustinulmelidir.



Acil durumlar

FVII eksikligi olan hastalarin hepsine bir acil durum
kimligi verilir mi?

Evet. Hafif FVII eksikliginiz olsa dahi, size bir acil durum kimligi
verilir. Kanama egilimi, cogu zaman net bir bigimde énceden
belli olmayabilir. Siddetli kanamalarin gelisip gelismeyecegini
tahmin edebilmek, planlanan mudahalenin tdrd ve agirligi,
FVII'nin rezidUel aktivitesi, kalitsal yolla gecen FVII gen degisik-
likleri gibi kisisel 6zelliklere ve hastanin anamnezine bagldir.
Bu nedenle, acil durum kimliginizi Gzerinizde tasimaniz ve sizi
tedavi eden doktoru FVII eksikliginiz hakkinda bilgilendirmeniz
cok dnemlidir.

EURDPAISCHER HOTFALL-AUSWEIS
EUROPEES MEDISCH PASPODRT
EURDPEAN EIEHE:::: umm:;::u ‘
i imligi AE EUROPEENNE '
Avrupa Acil Durum Kimligi> G e s
EURDPEISK HELBREDSKORT TIL BRUG | NBDSTILFAELDE
EYPQAIKO YTEIONOMIKO JH:\TIU
ENEIMOYEAE MNEPIBAAYHE
LIBRETTO SANITARID EURGPED D'URGENZA
CARTAD SANITARIO EUROPEU D URGENCIA

(] - BUNDESREPUDLIK DEUTSCHLAND - D
Serutmicra. rareos |



Teshis

FVII eksikligi teshisi nasil konur?

Dogustan FVII eksikliginin teshisi, cogu zaman tesadifen
konur. Soyle ki, teshis, sizde herhangi bir kanama olmamasina
ragmen, genel bir ihtiyati kontrol kapsaminda veya bir ameli-
yattan 6nce yapilan bir kan tahlili sirasinda dikkat cekici bir kan
degerine rastlanmasiyla konabilir. Bazi hastalarda ise, ilk énce
bir kanama veya morarma egilimi gérlur ve doktor bunun
Uzerine bir FVII eksikligi tespit edebilir.*

FVII eksikligi, hangi kan tahlili ile saptanir?

FVII eksikligi, bir laboratuvar degerinin (Quick degeri) dismesiyle
fark edilir. FVIl'ye ait genetikmateryalin incelendigi bir gen testi
ile, temelde yatan genetik degisiklik tespit edilebilir.’®






FVIl'ye ait kalitsal maddelerin ince-
lenmesinin faydalari nelerdir?

FVII eksikligi olan hastalarin, kanama
egilimleri, cok cesitlidir. Genlerin incelen-
mesi, bir taraftan FVII eksikligine neden
olan gen degisikliginin tespit edilmesine
yarar. Diger taraftan, cok sayida hastanin
genlerinin incelenmesi ve buna paralel
olarak hastalarin gecirdigi kanamalarin
kayit edilmesi sayesinde, hastaligin daha
iyi anlasiimasi ve gtindn birinde, belli
basl gen degisiklerine dayanan kanama
egilimlerinin dngorilebilmesine katki
saglar.'0-12




Tedavi

Bendeki FVII eksikliginin tedavisi var mi?

Evet. Tedavi, ikmal tedavisi denen ve eksik pihtilastirma mad-
desinin yerine koyulmasini saglayan tedaviyle mimkunduar.*
Pihtilastirma maddelerinin toplardamara enjekte edilmesi
gerekmekte olup, tablet olarak verilmeleri mtmkdn degildir.
Kalan diizey oranina gore veya beklenen kanamalara (ameli-
yatlarda) ihtiyati tedbir olarak faktor verilmesi gerekebilir. FVII
eksikligi olan bazi hastalara, pihtilastirma faktérd VII'in hayat-
lari boyunca verilmesi gerekmemektedir.

Kanama olursa ne yapilmahidir?
Mutlaka bir hastaneye gidilmelidir.

FVII eksikligi, hangi maddelerle tedavi edilebilir?

Eksik FVII'nin tekrar yerine koyulabilmesi acisindan iki olanak
bulunmaktadir. Olanaklardan biri gen teknolojisi ile Gretilen

bir Grindur (rekombinant olarak adlandirilir). insan donér kani
kaynakli bilesenler icermez, dolayisiyla yabanci viris ve bakteri
bulasmasina karsi gtivenlidir. ikinci olanak, génilli insanlar
tarafindan bagislanan kanlardan elde edilen plazmatik FVII'den
olusmaktadir.*™3

Koagulant (pihtilastirici madde) verilmesi tehlikeli
midir?

Bu noktada iki nemli tehlike g6zlemlenmektedir: bunlar-

dan biri, guclt bir pihtilasma olmasi ve bunun sonucunda da
istenmeyen bir kan pihtisi yani, tromboz olusmasi ve digeri ise,
verilen pihtilastirma faktértine karsi, inhibitor veya engelleyici
maddeler denen antikorlarin olusmasi tehlikesidir. FVII yetersiz-
liginde, hem bir tromboz hem de bir inhibitdrin olusmasi riski,
cok duslktdr.2413.14



Gunliuk aktiviteler

FVII eksikligi olan bir ¢cocuk, cocuk yuvasi veya okulda-
ki gunlik aktivitelere katilabilir mi?

Evet. FVII eksikligi, genellikle glinlik yasami etkilemez. Ancak,
egitimciler veya 6gretmenler, acil bir durumda en dogru reak-
siyonu gosterebilmeleri icin, cocugunuzda FVII eksikligi oldugu
hakkinda bilgilendirilmelidir. Cocugunuz okuldaki beden
egitimi derslerine gayet normal bir sekilde katilabilir veya baska
bir spor yapabilir.

Disler yaptirilirken veya dis cektirirken nelere dikkat
edilmelidir?

Eger yaralanmalarda siddetli bir kanama egiliminin mevcut
oldugu biliniyorsa, dis hekimligi mudahalelerinden énce,
ihtiyaten FVII iceren bir preparatin verilmesi dustnulmelidir.
FVII eksikligi olan cocuklarin disleri degisirken, sikca siddetli
kanamalar oluyorsa, bir kan hastaliklari uzmani ile, pihtilastir-
ma faktoru kullanilarak gerceklestirilen ihtiyati tedavi hakkinda
goristlmelidir.

ilacimi seyahatlere yanimda gétirebilir miyim?
Doktorunuza, seyahatlerinizde yaninizda gotureceginiz ilaclarla
ilgili olarak sorun yasamamaniz icin gerekli olan giimrik belge-
sini nereden alabileceginizi sorun.
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