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Sevgili hasta, sevgili ebeveynler,

sizde veya cocugunuzda Faktor VII eksikligi (faktor 7, VII ibaresi 7 sayisinin Roma rakami olarak yazilisidir)
tespit edilmistir. Bu sonug tahminen endise duygularinizi ve bircok soruyu tetikledi. Bu brosur, Faktor VII
eksikligi hakkinda bilgi edinmenize ve dnemli sorularinizin yanitlanmasina yardimci olmak icin tasarlanmistir.
Ayrica doktorunuz sorularinizi yanitlamaktan mutluluk duyacaktir.




Faktor VII eksikligi agciklamasi

Faktor VII eksikligi aslinda nedir?

Faktor VII eksikligi, pthtilasmayi saglayan faktorin

kanda azaldigi dogustan gelen nadir bir kan pihtilasma
bozuklugudur. Faktor VII (FVII) eksikligi, dogustan gelen
nadir pihtilasma bozukluklarinin en sik gordlen tardadur.
Hastaligin agir duzeyi, yaklasik 300.000-500.000'de bir
kiside gorultyor.™ FVII eksikligi ilk olarak 1951 yilinda
Amerika Boston'dan doktor Benjamin Alexander tarafindan
tanimlandi.®

FVII eksikligi tehlikeli mi?

Bircok hasta hayatlari boyunca bu konuda ¢ok az sorun
yasar. Dogustan gelen FVII eksikligi farkli sekillerde

ortaya ¢lkar: Hi¢ bir belirti olmamasindan siddetli kanama
egilimine kadar. Kazalar veya cerrahi mtdahaleler gibi bazi
durumlar kanamanin artmasina neden olabileceginden,
hastaliginiz hakkinda bilgi sahibi olmaniz ve doktorunuza

FVII eksikliginiz konusunda derhal bilgi vermeniz dnemlidir.
Bu, size her zaman yaninizda bulundurmaniz gereken bir
acil durum kimligi verilmesinin de nedenidir.

Pihtilagma faktorii nedir?

Insanda kanama olmasi durumunda, pihtilasma sistemi
kanama yerini kapatmak ve daha fazla kan kaybini 6nlemek
icin kanda calismaya baslar. Insan kaninda, pihtilasma
faktorleri adi verilen cesitli maddeler (proteinlerden olusan)
bulunur. Pihtilasma faktorleri, pihtilasmayi destekleyen veya
pihtilasmayi 6nleyen islevler gerceklestirebilir.



Duzey ve kalitsallik

FVII eksikliginin farkl sekilleri veya agirlik diizeyleri
var mi?

Evet. Kandaki FVII miktarina ve FVII reziduel etkinligi olarak
adlandirilan fonksiyonellige bagli olarak, hafif, orta veya
agir FVII eksikligine sahip olan durumlar ayirt edilir. Hafif ve
orta duzeyli durumlarda, ilgili kisinin hicbir zaman kanama
sorunlari yasamamasi son derece olasidir.

Insanlarda FVII eksikligi nasil olusur?

Ebeveynler tarafindan ¢ocuklara kalitsal yollarla devredilen
dogustan gelen bir hastaliktir. FVII eksikligi erkek ve
kadinlarda ayni oranlarda goralur.” FVII eksikligi olan bir
¢ocugun dunyaya gelmesi icin ebeveynlerin her ikisinin

de ilgili gene sahip olmasi gerekiyor. Resimde goruldugu
gibi, bir cocugun FVII eksikligini kalitsal olarak edinme riski
%25'tir.?
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Acil Durumlar

FVII eksikligi olan her hastaya bir acil durum

kimligi veriliyor mu?

Evet. Hafif bir FVII eksikliginiz olsa bile, size bir acil

durum kimligi verilir. Kanama egilimi genellikle net olarak
ongorulemez. Artan bir kanama beklenip beklenmeyecedi,
planlanan madahalenin turtne ve ciddiyetine, FVII rezidUel
aktivitesine ve ayrica drnegin kalitsal olarak edinilen

FVII gen degisimi turtne ve hastanin ge¢misi gibi kisisel
ozelliklere baghdir. Bu nedenle, acil durum kimliginizi
yaninizda tasimaniz ve doktorunuza FVII eksikliginiz
hakkinda bilgi vermeniz énemlidir.
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Kanama egilimi

Kanama egilimi ne zaman daha yuksektir?

Kanama egilimi “pihtilasma aktivitesine”, yani kan
pihtilasmasinin ne kadar etkili calistigina baghdir.
“Pihtilagsma aktivitesi” dusuk oldugunda, nedeni belli
olmayan mavi lekelere (hematomlar) egilim s6z konusudur
ve kanamanin yuksek oranda kan kaybi ile birlikte olusma
riski artar. Kazalarda ve ameliyatlarda, dogum sirasinda
anne i¢in ve regl donemlerinde ytksek kanama egilimi
olusur.™

Kadinlarda kanama egilimi daha mi yuksektir?

FVII eksikligi olan geng kizlarda ilk kanama normalden daha
uzun ve daha agir olabilir. Bu, genel olarak regl donemi

icin de gecerlidir. Duzenli ve asiri kan kaybinin, kansizlikla
(demir eksikligi anemi) sonuglanabilecek bir demir
eksikligini yavas yavas olusturabilecegini unutmayin. Bu
nedenle bazen demir takviyesine ve/veya demir ikamesine
dikkat edilmelidir.!

Hangi kanamalar siklikla goralur?

Yukarida belirtilen ameliyat donemlerinin ve kanamalarin
yani sira, 6zellikle mukoza kanamasi (burun kanamasi,
dis eti kanamasi), kaslarda ve eklemlerde kanama, mide



bagirsak kanalinda kanama, idrarda kan ve siddetli FVII
eksikligi olan kisilerde merkezi sinir sistemindeki kanama
goralar.'?

Hamilelik durumunda nelere dikkat edilmelidir?
Genellikle FVII eksikligi olan kadinlarda hamilelik sorunsuz
olarak gecer. Ancak, dogum surecinde agir FVII eksikligi
durumunda, cocuk ve anne icin tehlikeli olabilecek sekilde
asiri kanamalara yol acabilir. Hastaligin agirlik duzeyine
bagli olarak dogumdan 6nce veya dogum sirasinda FVII
iceren bir preparat verilmesi gerekebilir. Hamilelik sirasinda
kanama olmasi durumunda, pihtilasma faktoriindn énleyici
olarak uygulanmasi ile kanama egilimi azaltilabilir.

FVII eksikligi olan bir hastada FVII iceren bir cihazin
kullanilip kullaniimayacagina iliskin karar, mutlaka
deneyimli bir* doktortarafindan (*Pihtilasma Uzmani)
verilmelidir. Tedavinin, kanama egiliminin azalmasi
acgisindan faydasl, hamilelikte kan pihtilagmasi durumunun
(tromboz) olasi artis egilimi karsisinda dikkatli bir sekilde
degerlendirilmelidir.




Tani

FVII eksikligi nasil saptanabilir?

Cogu zaman dogustan gelen FVII eksikligine tesadtfen
tani konur. Bu, genel saglik kontroltinde veya bir
ameliyat 6ncesinde ve herhangi bir kanama olmadan
gerceklestirilen bir kan tahlilinde g6ze carpan bir kan
degerinin bulunmasi anlamina gelir. Bazi hastalarda 6nce
kanama egilimi veya mavi leke olusumuna bir egilim
gorulur ve daha sonra doktor muayenesi ile FVII eksikligi
belirlenir.t

FVII eksikligi hangi kan testiyle belirlenebilir?

FVII eksikligi, bir laboratuvar degerinin (hizli deger)
dusuklugu ile goze carpar. Daha sonra, Faktor VII gibi
pihtilasma faktorlerinin etkinligi daha ileri bir laboratuvar
testiyle belirlenebilir. FVII'nin genetik materyalini arastirmak
icin kullanilan genetik test yontemi ile, hastaliga neden
olan genetik degisiklik belirlenebilir.’o"






FVII genetik materyalinin
incelenmesi ne saglar?

FVII eksikligi olan kisilerde kanama
egilimi cok farklidir. Genlerin
incelenmesi bir yandan FVII
eksikliginden sorumlu olan genetik
degisimi bulmak icin kullanilir. Diger
yandan, bir¢ok hastanin genetik
muayenesi ve buna ek olarak
kanamalarin kaydi, hastaligin daha
iyi anlasiimasina ve nihayetinde
ileride belirli gen degisiklikleri
nedeniyle kanama egiliminin tahmin
edilebilirligine katkida bulunabilir.10-12




Tedavi

FVII eksikligim icin bir tedavi var mi?

Evet. Tedavi, replasman tedavisi adi verilen eksik pihtilasma
faktordnun yerine konmasi seklindedir.* Pihtilasma
faktorleri bir damara enjekte edilmelidir, tablet olarak
kullanilamaz. RezidUel seviyeye bagli olarak, beklenen
kanamalarda (ameliyatlarda) 6nlem amacli faktor verilmesi
gerekebilir. FVII eksikligindeki kanama egilimi ¢ok farkli
oldugundan, bazi FVII eksikligi olan kisilerde pihtilasma
faktorinun verilmesine gerek yoktur.

Kanama olmasi durumunda ne yapilmahdir?
Her durumda bir hastaneye gitmeniz gerekir.

FVII eksikligi ne tir maddeler ile tedavi edilebilir?
Eksik olan FVII'yi takviye etmenin iki yolu vardir. Bir secenek,
gen teknolojisiyle Uretilmis bir Grindudr (rekombinant adi
verilir). Insanlarin bagisladigi kanlardaki bilesenleri icermez
ve bdylece yabanci virUsler veya bakteriler kaynakli bulasici
hastaliklara karsi glivenlidir. Tkinci secenek, insan kan
bagislarindan elde edilir; Grtin plazma kékenlidir.#'3

Pihtilagma faktorleri verilirken herhangi bir tehlike
var mi?

iki 6nemli tehlike dikkate alinmalidir: Bir yanda tromboz
olarak adlandirilan istenmeyen bir kan pihtisi ile
sonuglanabilecek yuksek pihtilasma tehlikesi, diger
yanda ise verilen pihtilasma faktorine karsi inhibitor
olarak adlandirilan antikorlarin gelisme tehlikesi vardir.
Hem tromboz hem de inhibitdr olusumu olasiligr FVII
eksikliginde dugukttr.241314
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Gunluk yasamda yapilacaklar

FVII eksikligi olan bir cocuk anaokulu ve okul
etkinliklerine katilabilir mi?

Evet. FVII eksikligi genellikle gunltk yasami etkilemez.
Ancak egitmenler ve 6gretmenler, acil durumlarda dogru
sekilde mudahale edebilmeleri icin, cocugunuzun FVII
eksikligi oldugu konusunda bilgilendirilmelidir. Cocuk okul
sporlarina da normal sekilde katilabilir veya spor yapabilir.

Dis degisiminde veya dis ¢ektirirken nelere

dikkat edilmelidir?

Yaralanmalarda yUksek kanama egilimi oldugu biliniyorsa,
FVIL iceren bir preparat igin koruyucu uygulama, disginin
yapacagi islemlerden énce disintlmelidir. FVII eksikligi
olan ¢ocuklarda dis degisimi sirasinda sik sik ciddi kanama
olaylari yasaniyorsa, pihtilasma uzmaniyla pihtilasma
tedavisi hakkinda gértisme yapilmalidir,

flacimi yolculuklarda yanima alabilir miyim?
Doktorunuzdan, ilacinizi yolculukta yaninizda gétirmenize
yardimci olacak gimruk belgesini isteyin.
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