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• Nadir kanama bozukluğuna bağlı kanamalar tüm kanama

bozukluklarının kabaca %5' ini oluşturmaktadır.

• Dünya Hemofili Federasyonu ve Nadir Kanama Bozuklukları Veri

Tabanı son verilerine göre dünyadaki tüm nadir kanama bozukluğu

olan hastaların (yaklaşık 11.500 hasta) % 10' unun FX eksikliği

oluşturmaktadır ve FX hastaları diğer nadir kanama bozuklukları ile

karşılaştırıldığında daha çok tedavi gereksinimi duymaktadırlar.

%5 %10

FAKTÖR X EKSİKLİĞİ 

THD- ULUSAL TANI VE TEDAVİ KILAVUZU 2013



• Kanama Pıhtılaşma sürecinde ortak yolun ilk enzimi olan FX' un

eksikliği, otozomal resesif geçişli nadir bir kanama bozukluğudur.

• İlk kez 1950’li yıllarda iki ayrı hasta üzerinden tanımlanmış olup

onların anısına Stuart- Prower faktörü olarak adlandırılmıştır.

Bugünkü resmi terminolojik adını 1962’ de almıştır.

• Genel toplumdaki sıklığı yaklaşık olarak 1/1.000.000 olmakla birlikte

akraba evliliklerinin sık olduğu topluluklarda bu oran 8- 10 kat daha

fazla olabilmektedir.
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• Nadir kanama bozukluğu olan hastalar arasında kliniği en

kötü seyredenler ağır FX eksikliği olanlardır.

• FX eksikliğinde kanamaya yatkınlık değişken olmakla

birlikte hastalar burun kanaması, menoraji, göbek

kordonundan kanama, merkezi sinir sistemi kanamaları,

eklem ve kas içi kanamaları tabloları ile prezente

olabilmekte ya da tamamen asemptomatik

kalabilmektedir.
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ÇALIŞMANIN AMACI

FX eksikliği saptanan hastaların klinik ve

laboratuar sonuçlarını gözden geçirmektir.



GEREÇ - YÖNTEM

Çalışmamızda, 2015- 2019 yılları arasında Gaziantep

Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatrik Hematoloji- Onkoloji

bilim dalında FX eksikliği tanısıyla takip edilen 10

hastanın dosyaları retrospektif olarak incelendi.

Hastaların demografik özellikleri, tanı anındaki ilk

şikayetleri, aile öyküleri, protrombin zamanı (PT), parsiyel

tromboplastin zamanı (aPTT) ve INR değerleri ve klinik

izlem sonuçları kaydedildi.



BULGULAR- I

• Hastaların yedisi (%70) kız, üçü (%30) erkek, tanı anında yaş

ortalaması 8,1 ay idi.

• Çalışmada yer alan tüm hastaların ebeveynleri akraba olup hastaların

altısı kendi aralarında kardeş idi ve hasta olan iki kardeş kanamaya

bağlı yedi aylıkken ölen kardeş öykülerinden dolayı semptomu

olmadan doğum sonrası kontrollerinde tanı aldı.

• Hastaların ikisinde (%20) burun kanaması, ikisinde (%20)

gastrointestinal sistem (GİS) kanaması, birinde (%10) kan alınmasını

takiben ciltten durmayan kanama, birinde (%10) alında ekimoz, birinde

(%10) göbek kordonundan kanama ve birinde (%10) intrakranyal

kanama tanı anında bildirilen kanama yerleri idi.



BULGULAR- II

• Çalışmada tüm hastaların PT, aPTT , INR değerleri uzundu ve sadece

bir (%10) hastada FX düzeyi %6 olup diğer tüm olgularda %1 olarak

tespit edildi.

• Hastaların üçünde (%30) intrakranyal kanama, üçünde (%30) mukozal

(burun, diş eti) kanama, ikisinde (%20) menstrüel kanama, ikisinde

(%20) eklem içi kanama komplikasyon olarak karşımıza çıktı ve bu

komplikasyonları esnasında hastalara FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör

kompleksleri uygulandı.



OLGULARIN KLİNİK VE HEMATOLOJİK BULGULARI

Hasta Yaş 

(ay)

Cins Başvuru Yakınması Akraba 

Evliliği

PT 

(sn)

INR aPTT

(sn)

FX 

(%)

Hasta kardeş

İDK 12 K Burun kanaması + 85,8 9,7 108,8 1 

BZS 11 E Alında morluk + 77,4 10,59 65,6 1 

AA 21 E GİS kanaması + 200 ↑ - 138,6 1 

RNY 1 K Kardeş öyküsü nedeni ile 

tarama

+ 129,5 11,3 95,5 1 +

FY 1 K Kardeş öyküsü nedeni ile 

tarama

+ 138 11,78 91,1 1 +

ÖFE 3 E İntrakranyal kanama + 69,2 5,05 57,9 1 

MR 24 K Burun kanaması + 24,2 2,14 32,1 0,9 + 

MUR 6 E GİS kanaması + 205,3 32,92 125,4 6 +

SK 1 K Kan alımını takiben ciltten 

durmayan kanama

+ 158,7 14,76 69,5 1 +

ZK 1 K Göbek kanaması + 68,7 5,67 44,9 1 +



OLGULARA TEDAVİ YAKLAŞIMLARI

Hasta Yaş 

(ay)

Cins Komplikasyon Tedavi

İDK 12 K Adet kanaması Kanama döneminde:

•Oral Fe (+2) preparatı

•Oral traneksamid asid

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri/ TDP

BZS 11 E Burun ve diş eti kanamaları Kanama döneminde:

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri/ TDP

AA 21 E Diş eti kanaması Kanama döneminde:

•Oral traneksamid asid

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri/ TDP

RNY 1 K Tekrarlayan intrakraniyal kanamalar Proflaksi (haftalık):

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri

FY 1 K Tekrarlayan intrakraniyal kanamalar Proflaksi (haftalık):

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri

ÖFE 3 E Diz ve ayak bileğinde hemartoz, burun kanaması Proflaksi (haftalık):

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri

MR 24 K Adet kanaması Kanama döneminde:

•Oral Fe (+2) preparatı

•Oral traneksamid asid

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri/ TDP

MUR 6 E Burun kanaması Kanama döneminde:

•Oral Fe (+2) preparatı

•Oral traneksamid asid

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri/ TDP

SK 1 K Sol kalça ekleminde hemartoz Proflaksi (haftalık):

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri

ZK 1 K İntrakraniyal kanama Proflaksi (haftalık):

•FII, FVII, FIX ve FX içeren faktör kompleksleri



SONUÇ- I

• Kliniğimizde kayıtlı 169 tane faktör eksikliği hastası mevcut olup

77 olgu FVIII eksikliği, 21 olgu FIX eksikliği, 20 olgu VWF eksikliği,

19 olgu FVII eksikliği, 12 olgu FI eksikliği, 10 olgu FX eksikliği, 1

olgu kombine FIX- FXI eksikliği, 2 olgu FXI eksikliği, 1 olgu FXII

eksikliği, 1 olgu FV eksikliği ve 3 olgu da FXIII eksikliği tanıları ile

takip edilmektedir (nadir görülen ~%29, bunların ~%20’ si FX).

• Çalışmamızda olgularımızın çoğunluğunda ağır FX eksikliği

mevcuttu. En sık başvuru nedeni burun kanaması ve GIS

kanaması idi. Üç olgumuzda izlem sırasında santral sistemi

kanaması izlendi.



SONUÇ- II

• Pıhtılaşma sürecinde ortak yolun ilk enzimi olan FX' un eksikliği,

otozomal resesif geçişli nadir bir kanama bozukluğudur. Bu

sebeple ebeveyni akraba olan, kanamaya bağlı kardeş ölüm

öyküsü bulunan olgularda mutlaka akılda bulundurulmalıdır.

• Ayrıca burun kanaması, menoraji, göbek kordonundan kanama,

merkezi sinir sistemi kanamaları, eklem ve kas içi kanamaları

izlenen hastalarda, operasyon öncesi rutin tetkiklerde saptanan

PT, aPTT, INR değerleri uzamış olgular mutlaka FX eksikliği

açısından tetkik edilmelidir.



✓ 2002- 2008 yılları arasında

✓ Dicle Üniversitesi Çocuk Hematolojisi Ünitesi

✓ 14/ 292 → %4,7 ender faktör eksikliği

✓ %57 kız, %43 erkek

✓ FX %50, FVII %29, FV %14, FXII %1

✓ Akraba evliliği %64

✓ FX eksikliği olan 2/7 olguda intrakraniyal kanama





✓ 1992- 2007 yılları arasında

✓ Ahmedabad/ Hindistan

✓ 7 olgu erken çocukluk döneminde (6 ay- 18 yaş) semptomatik, 

1 olgu 18 yaşına kadar asemptomatik

✓ 4/8 olgunun faktör seviyeleri ölçülebilmiş, 3’ ünde ağır eksiklik 

saptanmış

✓ 1 olguda FIX eksikliği birlikteliği varmış

✓ 3 olguda çoklu transfüzyon gerektiren tekrarlayan kanamalar 

izlenmiş

✓ 2 olguda intrakraniyal kanama

✓ 1 olguda doğumda umblikal kord kanaması

✓ Mortalite Ø

✓ Proflaksi Ø



✓ 1990- 2009 yılları arasında

✓ İstanbul Bakırköy Kadın Ve Çocuk Hastalıkları EAH

✓ 109 nadir faktör eksikliği olgusu

✓ 14 intrakaraniyal kanama olgusu

✓ 69 erkek, 40 kız

✓ Başvuru anında 1 hafta- 19 yaşları arasında 

✓ Akraba evliliği % 38,9

✓ 11 olgu FX eksikliği (%18)



✓ 2005- 20011 yılları arasında

✓ Yeni Delhi/ Hindistan

✓ 67 hasta

✓ K: E → 2: 1

✓ İlk epizod yaşı : 6 ay (doğum- 20 yaş)

✓ Hastaneye başvuru yaşı: 9 yaş (2 ay- 54 yaş)

✓ FX %43, FXIII %27, FVII %10





✓ 12 merkez

✓ Ocak 1999- Haziran 2009

✓ 156 hasta

✓ En sık FVII eksikliği 

✓ 53 hasta (% 34)

✓FX eksikliği 

✓23 olgu (%14,7)

✓ 4 hastada intrakranyal kanama (%17)





✓ 2007- 2010 yılları arasında

✓ 11 ülkeden 13 tedavi merkezi kayıtları

✓ 7 ay ve 95 yaşları arasında (ort. 31 yaş)

✓ K = E

✓ Kanama şiddeti ve faktör ilişkisi bakılmış

✓ FI, FX, FXIII ve kombine FV- FVIII → güçlü

✓ FV ve FVII → zayıf

✓ FXI → Ø

***  FX için bu seviye < 10U/dl





✓ 1990- 2015 yılları arasında

✓ 481 olgu

✓ 252 olgu nadir faktör eksikliği

✓ K: E → 1:3,2

✓ Tanı yaşı : 4,1 ay (2 ay- 20,4 yaş)

✓ FX %7,5






