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Faktor XI Eksikligi Olan Hastada Anestezi Yonetimi

Anaesthesia Management of a Patient with Factor XI Deficiency
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Fakeor XI eksikligi oldukea nadir goriilen travma veya cerrahi gibi
baglatici bir sebep olmadigi durumlarda klinik bulgu vermeyen bir
hastaliktir. Sagliklt bireylerde faktor diizeyi 70-150 U dL-1 arasin-
da bulunur. Bu diizeyin altinda, klinik bulgu gozlenmeden sadece
aPTT yiiksekligi goriilebilir. Bu uzamanin saptanmasi durumunda
hastalarda faktsr XI eksikliginden siiphelenerek faktor diizeyi calisil-
malidir. Eksiklik saptanan hastalarin preoperatif hazirliklarinin dik-
katli gekilde yapilmasiyla cerrahi sirasinda ve sonrasinda olas: kom-
plikasyonlar azalulabilir. Bu olgu sunumunda, fakedr XI eksikligi
bulunan bir hastanin total kalca protezi operasyonu sirasindaki
anestezi yontemi sunulmakradir.

Anahtar kelimeler: Faktor XI eksikligi, anestezi yonetimi, total
kalca protezi

Factor XI deficiency is an extremely rare disease presenting no
clinical symptoms, unless there is an inducing reason such as trau-
ma or surgery. Normally, factor levels are in the range of 70-150
U dL-1 in healthy subjects. Although no clinical symptoms are
seen, only high levels of aPTT can be found. Once a prolongation
is detected in aPT'T, factor XI deficiency should be suspected and
factor levels should be analysed. With careful preoperative prepa-
rations in factor-deficient people, preoperative and postoperative
complications can be decreased. In this case report, management
of anaesthesia during total hip arthroplasty of a patient with factor
XI deficiency is presented.
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Girig

aktor XI eksikligi, nadir olarak goriilen bir fakedr eksikligi olup, kodlayan geni 4. kromozom iizerindedir. Fakesr
F eksikligi bulunan hastalarda spontan kanamalar nadirdir, ancak cerrahi miidahaleler ve travma sonrasi: dnemli kana-
malar miimkiindiir. [zole uzamis aktive parsiyel tromboplastin zaman1 (aPTT) degerleri fakeor X1 eksikligi igin uyarici
olmalidir (1). Tedavide temel yontem eksik olan faktoriin yerine koyulmasidir (2). Bu olgu sunumunda total kalca protezi

cerrahisi gecirecek olan ve faktor XI eksikligi bulunan hastanin anestezi yonetimi sunulmaktadur.
Olgu Sunumu

Bu olgu sunumu igin hasta bilgilendirilmis ve izini alinmustir. Iki yildir fakeor XI eksikligi nedeniyle izlenmekte olan 59 ya-
sinda kadin hasta, sol total kal¢a protezi ameliyati 6ncesi degerlendirildi. Fakeor XI eksikligi yani sira, allerjik astim, ve tiroid
nodiilii oldugunu belirtti. Yapilan incelemelerde hastanin solunum fonksiyonlari ve tiroid fonksiyon testlerinin normal si-
nirlarda oldugu goriildii. Fakedr eksikligi tanisinin daha énceki ameliyat: sirasinda aile hikayesi bulunmast nedeniyle konul-
dugu, kiiciik cerrahi islem nedeniyle herhangi bir profilaksi uygulanmadigi ve ciddi bir komplikasyon yasamadig1 6grenildi.

Hastanin hematolojik degerlendirilmesinde aPTT degeri 77 saniye ve faktor XI diizeyi 9 U dL* (Normal degeri 70-150 U
dL") oldugu gozlendi. Preoperatif hemoglobin degeri 13,6 g dL! ve trombosit sayist 273 bin mm?* olarak belirlendi. He-
matoloji boliimii tarafindan girisim 6ncesi 15-20 mL kg™, postoperatif 12. saatte 5 mL kg ve kanamanin devami halinde
12 saat araliklarla 5 mL kg taze donmus plazma (TDP) verilmesi onerildi. Preoperatif donemde 6 iinite TDP replasmant
yapildiktan sonra alman kontrol aPTT degeri 32 saniye olarak 6l¢iildii ve hasta ameliyathaneye alindi. Noninvazif kan
basinci, periferik oksijen satiirasyonu ve 5 kanalli elektrokardiyografi ile monitérizasyon yapildi. Bazal kan basinct 150/85

mmHg, kalp atim hizi 78 dk' ve SpO, %97 olarak 6l¢iildii.

Rejyonal anestezi yapilmasina karar verilen hastaya, intravendz olarak 2 mg midazolam ve 100 pg fentanil ile sedasyon uy-
gulandi. Antibiyotik profilaksisi i¢in 1 gr sefazolin sodyum intravenoz olarak verildi. Nazal O, kaniilii ile 3 L dak" olacak
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oksijen uygulamasina baslandi. Sol lateral dekiibit pozisyo-
nunda, L4-L5 seviyesinden cilt ve cilt altna lokal anestezi uy-
gulanarak 18G Tuohy igne ile epidural mesafeye ulagildi. Igne
icinden 27G kalem uglu igne ile dura delinerek serbest beyin
omurilik stv akugt izlendi ve 20 mg (4 mL) heavy bupivakain
ile spinal anestezi uyguland:. Ardindan spinal igne ¢ikarilarak
epidural kateter yerlestirildi ve tespitleri yapildi. Hasta late-
ral dekiibit pozisyonunda 7 dakika bekletilerek selektif spi-
nal blok olusturuldu. Ardindan sag lateral pozisyon verildi.
Spinal anestezi kontrolii yapildiktan sonra cerrahiye basland..
Intraoperatif hemodinamisi stabil olarak seyreden hasta, fe-
mur protezinin intrameduller yerlestirilmesi sirasinda bulant
kusmast olmast {izerine intravendz granisetron ile miidahale
edildi ve rahatlama saglandi. Intraoperatif 2 iinite TDP ve
2 iinite eritrosit siispansiyonu verildi. Intraoperatif hemog-
lobin degeri 9,6 mg dL olarak él¢iildii. Toplamda 2000 mL
kristalloid soltisyonu verildi ve intraoperatif idrar ¢ikist 2 L
olarak ¢lgiildii. Cerrahi toplam 210 dakika siirdii. Ameliyat
sirasinda epidural kateterden ek doz anestezik gereksinimi
olmadi. Ameliyaun sonunda hastanemizin rutin protokolii
olarak epidural kateterden 2 mg morfin verildi ve epidural
bupivakain ile hasta kontrollii analjezi baglandi.

Postoperatif 4. saatte profilaktik olarak 2 iinite TDP ve he-
moglobin distikligii (9,3 g dL!) nedeniyle 1 iinite eritrosit
siispansiyonu verildi. Kontrol aPTT degeri 28 saniye 6lgiildil.
Hastanin bundan sonra bagka kan {irinti replasmanina ihti-
yact olmadi. Postoperatif ilk 48 saatte hastanin ortalama VAS
skoru (giinde 2 kez) 2,5 olarak belirlendi. Epidural kateter
komplikasyonsuz sekilde 48 saat sonunda, APTT degerinin
normal oldugu goriildiikten sonra ¢ekildi. Postoperatif 96.
saatte kontrol aPTT degeri 33 saniye gelen hasta fizik tedavi
onerileri ile taburcu edildi.

Tartigma

Fakeor XI eksikligi (Hemofili C ya da Rosenthal hastali-
g1), ilk olarak 1953 yilinda tanimlanmig ve gériilme siklig
1/1.000.000 olarak bildirilmigtir. Kodlayan geni 4. kromo-
zom tzerinde bulunur. Plazma diizeyi saglikli yetiskinde
yaklagtk 70-150 U dL"dir. Heterozigot eksikligi bulunan
olgularda bu oran 30-60 U dL"e, homozigot olgularda 20
U dL"nin altna iner. Klinikte spontan kanamalar oldukea
nadirdir, ancak cerrahi miidahaleler ve travma sonras: 6nemli
kanamalar miimkiindiir. Bu sebeple preoperatif degerlendir-
mede, izole uzamig aPTT degerlerinin yaninda, fakeor XI dii-
zeyi de bakilmalidir (1). Kanamanin ciddiyeti plazma faktdr
XI diizeyi ile korelasyon gostermeyebilir (3). Kanama kont-
roliinde temel tedavi eksik olan faktorii yerine koymakur.
Girisim uygulanacak hastalarin fakedr diizeyleri, preoperatif
replasman ile normal degerlere getirilmeli ve intraoperatif
dénemde de replasmana devam edilerek faktor seviyelerinin
60 U dL"nin altina diismesine izin verilmemelidir. Faktdr
diizeyleri, postoperatif dénemde de en az 2 hafta siireyle 30-
60 U dL! araliginda tutulmast 6nerilmektedir (1, 2). Bu olgu
sunumunda total kal¢a protezi cerrahisi gegirecek olan ve fak-

tor XI eksikligi bulunan hastanin anestezi yonetimi sunul-
maktadur.

Faktor XI eksikligi genellikle dogum, cerrahi veya dental
islemler sirasinda anormal kanama ile tani alir (4). Yapilan
incelemelerde genellikle izole aPTT yiiksekligi dikkat ceker.
Detayli incelemelerde faktor seviyesinin az oldugu gozlenir.
Faktor diizeyi ile kanama her zaman paralel seyretmeyebilir
(1). Genellikle fakesr XI diizeyinin 15 U dL"nin altinda ol-
dugu durumlarda kanama daha ciddi olabilecegi kabul edilir.
Bizim hastamizda faktor eksikligi tanisi ailesinde faktdr XI
eksikligi bulunmasi sonrasinda yapilan incelemelerle konul-
mustu. Daha 6nceki cerrahilerinde ve diger medikal anamne-
zinde agir1 ve kontrolsiiz kanama yoktu. Tanisinin var olmast
nedeniyle cerrahi islem 6ncesinde hematoloji béliimii tarafin-
dan degerlendirildi ve gerekli tetkikler ve nlemler énceden
yapilabildi. Primer ya da sekonder nedenlerle kanama yatkin-
lig1 olan hastalarda rejyonal anestezi yapilmast énerilmez. Bu
hastalarda rejyonal anestezinin kanama profilinin normalles-
mesi saglandiktan sonra yapilmasi onerilir (5). Hastamizda
bu kanama riskinin preoperatif donemde normale ¢evrildigi
diisiincesi ile bu hastada anestezi yontemi olarak kullanildi.
Tanist olmayan hastalarda gegirilecek cerrahi ncesinde kana-
ma profilinin degerlendirilmesi ve dikkatli anamnez alinmas:
olast komplikasyonlarin azaltlabilmesini saglayacakur.

Faktor eksikligi belirlenen hastalarda temel tedavi eksik fak-
toriin yerine konmasidir. Hemostaz i¢in gerekli minimum
plazma fakeor XI diizeyi 15-30 mg dL! olarak bildirilmek-
tedir. Ancak, fazla replasman sonrasinda tromboz gelisebilme
riskine dikkat edilmelidir (6). Konsantre faktér XI hazirlan-
mast zor ve pahalidir. Bu nedenle, iiriin replasmani yapilmast
gereken durumlarda ilk tercih TDP kullanimudir (1). Fakat,
TDP kullanilmast durumunda olugabilecek, alerji, voliim
yiiklenmesi, tromboz gibi durumlara dikkat edilmelidir. Fib-
rinolitik aktivitenin fazla oldugu bilinen orofaringeal bolge,
burun mukozasi, prostat ve tirogenital alan gibi bélgelerin
cerrahilerinde faktor XI eksikligine bagli kanamalarin daha
fazla goriildiigii bilinmekeedir (3). Nedeni belirlenemeyen
kanamalarin tedavisinde birden fazla etki mekanizmasi iize-
rinden etki gosteren traneksamik asit gibi antifibrinolitik ilag-
lar ya da antidiiiretik hormon analogu olan desmopresinin
kullanimi bilinmektedir. Bu ilaglarin da fakedr XT eksikligine
bagli kanamalarda kullanilabilecegi bildirilmistir. Ayrica des-
mopressin’in FXI aktivitesini arttirdigs gosterilmistir (4, 7-9).
Bizim hastamizda fakedr replasmant igin tercih edilen iiriin
TDP oldu. Preoperatif ve intraoperatif donemde verilen TDP
infizyonlari ile replasman gerceklestirildi. Traneksamik asit,
ya da desmopressin uygulanmasi hastamizda gerekli olmadi.

Plazmada faktor XI yarilanma omrii 2-4 giindiir (3, 4).
Cerrahinin, replasmandan sonra en kisa zamanda yapilma-
st 6nerilir. Cerrahi yapilacak hastalarda diger kanama para-
metrelerinin normal oldugu bilinmeli ve kullanilmakta olan
antitrombosit ilaclar en az 1 hafta siire ile kesilmelidir (3).
Gerekli replasman miktarinin hesaplanmasinda yapilacak



cerrahinin biiyiikliigli, kanama potansiyeli, hastanin fakesr
diizeyi 6nemlidir. (3, 6). Bizim hastamizda preoperatif 20 mL
kg ve intraoperatif 10 mL kg olacak sekilde TDP verildi.
Preoperatif aPTT degeri 77 saniyeden 32 saniyeye gerilemis-
ti. Cerrahi sonrasinda farkli destek tedavi gerekli olmadi.

Fakedr replasmant icin bir diger alternatif fakesr XI konsant-
releridir. Tavsiye edilen doz araliginda kullanildiginda fakesr
XI diizeylerindeki artis tahmin edilebilir olmakla beraber, bu
preparatlarin yarilanma omiirlerinin uzun olmasi preopera-
tif kullanimlar i¢in kolaylik saglayabilir (6). Bununla beraber
fakedr XI diizeyi ¢ok diisiik hastalara faktor XI konsantresi
verilmesi halinde inhibitor antikor olusumu gozlenebilir. Bu
yiizden herhangi bir sebeple daha énceden TDP veya faktdr
XI konsantresi almis hastalarda, tespit edilemeyen fakedr dii-
zeyleri saptandiginda mutlaka antikor taramasi yapmak ge-
rekmektedir (6). Bizim hastamizda fakeor XI diizeyi oldukea
disiikei (9 U dL) ve fakedr replasmant icin TDP kullanildi.
Ancak daha 6nce bilinen bir replasman hikayesi olmamasi ve
TDP sonrast aPTT de belirgin diizelme saglanmasi nedeniyle
antikor taramasina gerek duyulmadi.

Sonug

Fakeor XI eksikligi nadir goriilen bir hastaliktir. Kanamay:
artirabilecek bir sebep olmadigi durumlarda uzun yillar la-
tent seyredebilir. Bu hastalarda cerrahi sirasinda ve sonrasin-
da beklenmeyen agir1 kanamalar gozlenebilir. Kanamaya yat-
kinligi bulunan ve laboratuvar testlerinde patoloji saptanan
hastalarda fakeor XI eksikligi akilda bulundurulmalidir. Bu
hastalarda preoperatif hazirliklarin dikkatli sekilde yapilmast,
cerrahi sirasinda ve 6zellikle postoperatif ilk 24 saatte kana-
manin yakindan takip edilmesi énemlidir. Faktor XI diizeyi-
nin ¢ok diisiik oldugu durumlarda, replasman yapilmalidir.
Traneksamik asit veya desmopresin gibi ajanlar kanamanin
azalulmasina yardimer olabilir. Hasta yonetiminde multi-
displiner bir organizasyonun, olusabilecek komplikasyonlari
biiyiik 6l¢tide azaltacagini diisiiniiyoruz.

Hasta Onamu: Yazili hasta onami bu olguya kaulan hastadan alin-
mistir.
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