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emofili C, faktör XI eksikliğine bağlı ortaya çıkan, nadir görülen
bir pıhtılaşma bozukluğudur. Eklem içi ve kaslara spontan kanama
yapmaması ve dominant ve resesif geçişi sonucu her iki cinsiyette

görülmesi ile A ve B tipi hemofili hastalıklarından farklıdır. Hemofili C’de
kanama riski faktör eksikliğinin ağırlık derecesinden bağımsız durumda
olup bu durum kontrolünü güçleştirmektedir. Cerrahi girişimlerde ciddi
kanama oluşması riskinden kaçınmak için bu hastaların ameliyat öncesi ta-
nı konması ve cerrahi girişim sürecinin yönetimi önem taşır. Bu sunumda
kronik böbrek yetmezliği olan 13 yaşındaki hemofili C olgusuna arterive-
nöz fistül cerrahisi uygulanmasında gerçekleştirilen izlem ve tedavi planı ile
ilgili bilgi aktarımı amaçlanmıştır.

Hemofili C Olgusunda
Arteriovenöz Fistül Cerrahisi

ÖÖZZEETT  He mo fi li C, fak tör XI ek sik li ği ne bağ lı bir pıh tı laş ma bo zuk lu ğu dur. Cer ra hi uy gu la na cak
Fak tör XI ek sik li ği ne sa hip has ta lar da ge nel ola rak cer ra hi uy gu la ma ön ce sin de rep las man te da vi -
si ne ge rek du yu lur. 13 ya şın da ki he mo fi li C has ta sı na ar te ri o ve nöz fis tül cer ra hi si uy gu la ma sü re -
ci ve so nuç la rı bu ol gu su nu mu na ko nu edil miş tir. Cer ra hi uy gu la ma sü re ci nef ro lo ji, anes te zi,
he ma to lo ji uz man la rı ile bir lik te plan lan mış tır. Has ta gü nü bir lik cer ra hi gi ri şim üni te sin den ka na -
ma so ru nu ve kan trans füz yo nu ol mak sı zın ta bur cu edil miş tir. He mo fi li C has ta la rın da spon tan ka -
na ma la ra sık rast lan ma sa da hi, cer ra hi uy gu la ma lar so nu cu cid di ve ha ya ti ris ke ne den olan
ka na ma lar gö rü le bi lir. Bu has ta la ra yö ne lik da mar cer ra hi si gi ri şim le ri plas ma in füz yo nu ile fak tör
XI rep las ma nı ya pıl ma sı ve tra ne xa mic asit uy gu lan ma sı gi bi yön tem ler ile gü ven li bir şekil de uy -
gu la na bil mek te dir.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Fak tör XI ek sik li ği; da mar cer ra hi si uy gu la ma la rı; ar te ri o ve nöz fis tül

AABBSS  TTRRAACCTT  He mop hi li a C is a ble e ding di sor der ca u sed by the de fi ci ency of the fac tor XI. Pa ti ents
with fac tor XI de fi ci ency usu ally re qu i re rep la ce ment the rapy be fo re un der go ing a sur gi cal pro ce -
du re. We re port a 13-ye ar-old he mop hi li a C pa ti ent who un der went a ar te ri o ve no us fis tu la sur gery.
Pe ri o pe ra ti ve ma na ge ment of the pa ti ent was plan ned in col la bo ra ti on with nep hrolo gist, anest -
he tist and he ma to logy spe ci a list.Pa ti ent was disc har ged from day sur gery unit wit ho ut any ble e ding
prob lems. He mop hi li a C pa ti ents ha ve no spon ta ne us ble e ding ten dency, but they can ha ve se ri o -
us ble e dings by the re sur gi cal pro ce du res.Vas cu lar sur gi cal pro ce du res can be do ne sa fely in this pa-
ti ents by in fu si on of plas ma and ad mins tra ti on of tra ne xa mic acid.

KKeeyy  WWoorrddss::  Fac tor XI de fi ci ency; vas cu lar sur gi cal pro ce du res; ar te ri o ve no us fis tu la    
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OL GU SU NU MU
Ürik asit nef ro pa ti si ne de ni ile ta kip edil di ği nef-
ro lo ji üni te sin de 2 ay dır he mo di ya liz uy gu lan mak -
ta olan 13 ya şın da ki kız ço cu ğu  ar te ri o ve nöz shunt
ope ras yo nu için po lik li ni ği mi ze baş vur du. Ta nı sı
kon muş he mo fi li C has ta lı ğı olan ol gu nun soy geç -
mi şin de özel lik yok tu. Öz geç mi şin de kan al ma ve
di ya liz ka te te ri ta kıl ma sı es na sın da ka na ma öy kü -
sü mev cut tu. Baş vu ru es na sın da ya pı lan fi zik mu a -
ye ne sin de özel lik ol ma yan has ta, or ta öğ re tim
öğ ren ci si  ola rak ha ya tı nı sür dür mek te ve haf ta da
iki kez san tral ve nöz ka te ter üze rin den he mo di ya -
liz te da vi si gör mek te idi. La bo ra tu ar in ce le me sin de;
He mog lo bin 7,52 g/dl, lö ko sit 8900/ul, trom bo sit
382000/ul, BUN 33, Kre a ti nin 5,27, ak ti ve par si yel
trom bop las tin za ma nı (aPTT) > 200 sa ni ye ve prot-
rom bin za ma nı 13,1 sa ni ye idi. Kan gru bu A Rh +
ola rak doğ ru lan dı. Ya pı lan fi zik mu a ye ne so nu -
cun da  has ta nın sol ko lun da ar te ri yal na bız lar za yıf
ve ven ler  in ce ola rak de ğer len di ril di. He mog lo bin
de ğe ri dü şük  ve aPTT de ğe ri yük sek olan has ta da
ven le rin rad yo lo jik in ce le me sin de ka na ma ris kin -
den ka çın mak ama cı ile ru tin in va ziv ve nog ra fi ye-
ri ne dopp ler ul tra so nog ra fik gö rün tü le me tek ni ği
ter cih edil di. İnce le me son ra sı se fa lik ve ba zi lik
ven le rin dis tal seg ment le rin de tek rar la yan gi ri şim -
ler ne de ni ile oluş muş da ral ma lar ve ka lib ras yon
bo zuk luk la rı sap tan dı. Cer ra hi gi ri şi min do mi nant
ol ma yan sol kol da an te ku bi tal böl ge ye uy gu lan ma -
sı na  ka rar ve ril di. Has ta  re şit ol ma dı ğı için ai le ye
gi ri şim ve ola sı komp li kas yon lar ko nu sun da bil gi
ve ri lip, ai le sin den “bil gi len di ril miş olu r” alın dı.
Ope ras yon ön ce si has ta ta kip edil di ği nef ro lo ji kli-
ni ği ve he ma to lo ji kli ni ği ile kon sül te edi le rek cer-
ra hi sü reç plan lan dı. Cer ra hi baş lan gı cın dan 12 sa at
ve 4 sa at ön ce has ta ya 1’er üni te ta ze don muş plaz -
ma (TDP) uy gu lan dı. Ta ki ben ame li yat ha ne şart la -
rın da no nin va ziv tan si yon, elek tro ka rar di yog ra fi
ve sa tü ras yon mo ni to ri zas yo nu sağ lan dı. Cer ra hi
baş lan gı cın da aPTT de ge ri 182 öl çül dü. En fek si yon
pro fi lak si ola rak 500mg tek doz se fa zo lin in tra ve -
nöz yol la ve ril di. Se das yon ve in tra ve nöz anal je zi
son ra sı lo kal anes te zi uy gu lan dı. Li te ra tür de  Fak-
tör XI has ta la rın da he pa rin kul la nı mı ko nu su tar-
tış ma lı ol sa da, he pa rin uy gu lan ma sı son ra sı

ka na ma la ra rast lan mış ol du ğun dan ame li yat sı ra sı
ve son ra sı he pa rin kul la nıl ma dı. An te ku bi tal böl ge-
de ki in siz yon dan ra di yal ar ter ve an te ku bi tal me di-
yan ven bu lun du ve ser best len di. Yan ya na
anas to moz tek ni ği ile 7/0 po lip ro pi len sü tür kul la -
nı la rak ar te ri o ve nöz şant oluş tu rul du. Anos to moz
kay nak lı iğ ne de li ği tar zı ka na ma la rın dur ma sı son-
ra sın da do ku lar ara sın dan sız ma tar zın da ki ka na -
ma lar ko te ri zas yon ile dur du rul du. He mos ta zın
ye ter li ol du ğun dan emin olun du ğu için ve cilt al tı
böl ge de ve cilt te ye ni bir trav ma oda ğı oluş tur ma -
mak ama cı ile dren kon mak tan ka çı nıl dı. Ha va çı-
kar tıl ma sı ve ka na ma kon tro lu son ra sın da güç lü
üfü rüm var lı ğın da cilt al tı ve cilt adap yas yo nu sağ-
la na rak in siz yon ka pa tıl dı. Cer ra hi sü reç es na sın -
da has ta ya 1 üni te da ha TDP ve ka na ma kon tro lü
es na sın da 500mg tra nek sa mik asit uy gu lan dı. Ope-
ras yon son ra sı sa at lik ta kip ile ya ra ye ri kon trol
edil di. Anal je zi ola rak oral 500 mg pa ra se ta mol kul-
la nıl dı. Ol gu ame li yat son ra sı 6.sa at te gü nü bir lik
cer ra hi üni te sin den so run suz ola rak, 6 sa at son ra 2
üni te TDP uy gu lan ma sı pla nı ile  te da vi gör dü ğü
nef ro lo ji kli ni ği ne trans fer edil di. 24 sa at son ra ger-
çek leş ti ri len  po lik li nik kon tro lün de fis tü lün ça lış -
tı ğı, in siz yon ye ri nin nor mal epi te li zas yon sü re cin-
de ol du ğu, ka na ma ve he ma tom bu lun ma dı ğı gö-
rül dü. Ame li yat son ra sı 8.gün de ya ra iyi leş me si nin
ye ter li se vi ye de ol ma sı üze ri ne di kiş le ri alı nan has -
ta ar te ri ve nöz şan tın ol gun laş ma sı amaç lı po lik li -
nik ta ki bi ne alın dı. Ame li yat tan 3 ay son ra ya pı lan
kon trol de ar te ri o ve nöz  fis tül ol gun laş ma sı nın ye-
ter li ol du ğu gö rül müş ve her han gi bir he mo ral jik
ve ya trom bo tik komp li kas yo na rast lan ma mış tır.

TAR TIŞ MA
Tıp ta ya şa nan ge liş me le re pa ra lel ola rak ka na ma ve
pıh tı laş ma bo zuk lu ğu na sa hip olan has ta la rın tes pit
edil me si, te da vi si ve ya şam sü re le rin de ar tış sağ lan-
mış tır. Fak tör XI in tren sek ko a gü las yon yo lun da
ak ti ve olan ikin ci plas ma gli kop ro te i ni dir.1,4 Fak tör
XI ek sik li ği ne bağ lı he mo fi li C ti pi has ta lı ğa sa hip
olan lar,  he mo fi lik has ta lar ara sın da en na dir rast-
la nan gru bu oluş tu rur lar.1-3 Aş ke na zi ya hu di le ri ve
Pa kis tan lı lar ha ri ci po pü las yon da çok na dir rast la -
nan He mo fi li C di ğer he mo fi li tip le ri ne na za ran
ha fif kli nik se yir li olup spon tan ka na ma ya na di ren
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yol açar1,2. Di ğer tip ler den fark lı ola rak He mo fi li C
ti pi has ta la rın ka na ma ya eği lim le ri fak tör ek sik li -
ği nin se vi ye sin den ba ğım sız dır.1-3 Cer ra hi uy gu la -
na cak fak tör XI ek sik li ği olan has ta lar cid di ka na ma
ris ki al tın da dır lar.1-3 Te da vi de TDP ve ri le rek ek -
sik fak tör le rin ye ri ne kon ma sı ve fib ri no li tik ajan-
la rın kul la nı mı ilk plan da yer alır.1,3-5 Asa ki ve ark.
fak tör XI ek sik li ği olan has ta la ra cer ra hi sü reç es na-
sın da 15-20ml/kg ve son ra ki 12 sa at lik sü reç te 3-6
ml/kg TDP ve ril me si ni öner miş ler dir.5 Bi zim ol gu -
muz da da ame li yat ön ce si, es na sı ve son ra sın da TDP
uy gu lan mış tır. Yük sek ka na ma ris ki olan has ta la -
ra yö ne lik kul la nı ma su nul muş olan fak tör XI kon-
san tre le ri de bu lun mak ta dır.1,2,6 A.Mac fi e ve ark.
ta ra fın dan ka na ma bo zuk lu ğu ame li yat ön ce sin de
Fak tör XI kon san tre le ri kul la nı la rak dü zel til miş
olan, ka na ma pa ra met re le ri nor mal ol gu da  ame li -
yat son ra sı ma sif ka na ma bil di ril miş tir.7 Ay rı ca fak-
tör XI kon san tras yon la rı nın trom bo tik komp li kas -
yon ris ki bu lun mak ta dır.6 Bun la rın dı şın da fib rin
glu e ve des mop res si nin te da vi ye yar dım cı ola rak
ba şa rı lı kul la nı mı li te ra tür de bil di ril mek te dir.2,3,6

Trom bo sit fonk si yon la rı na olum suz et ki edip ka-
na ma ris ki ni art tır ma la rı ne de ni ile he mo fi li  has-
ta la rın da anal je zik ajan ola rak nons te ro id an ti enf la-
ma tu var ilaç la rın kul la nı mın dan ka çı nıl ma lı dır.8

Li te ra tür de  Fak tör XI has ta la rın da he pa rin kul la -

nı mı ko nu su tar tış ma lı ol sa da, he pa rin uy gu lan ma -
sı son ra sı ka na ma la ra rast lan mış ol du ğun dan ame-
li yat sı ra sı ve son ra sı he pa rin kul la nıl ma mış tır.7,9

Ka na ma bo zuk lu ğu olan has ta lar da gi ri şim ön-
ce si kan gru bu ta yi ni nin ya pıl ma sı ve kan ürün le -
ri nin ha zır lan ma sı acil du rum da mü da ha le
açı sın dan önem ta şır.4 Bu grup has ta la ra ame li yat
ön ce si ola sı komp li kas yon lar ve kul la nı mı ge rek li
kan ürün le ri ne kar şı ge li şe bi le cek mor bi di te ye yö-
ne lik bil gi ve ril me si ve dö kü men te edi lip im za al-
tı na alın ma sı ge re ği bu lun mak ta dır.4

He mo fi li C has ta la rı na uy gu la na cak cer ra hi gi-
ri şim ha zır lı ğı nın cer rah, anes te zist, he ma to log ve
da hi li ye he kim le ri nin or tak ça lış ma sı ile ger çek leş -
ti ril me si ge rek li dir.  Kro nik böb rek yet mez li ği ne-
de ni ile ar te ri o ve nöz fis tül cer ra hi si uy gu la dı ğı mız
he mo fi li C’li ol gu da ope ras yon ön ce si ol gu nun he-
ma to lo jik pro fi li or ta ya kon muş, fak tör ek sik li ği ne
yö ne lik TDP ve ril miş ve an ti fib ri no li tik ola rak tra-
nek sa mi nik asit uy gu lan mış tır. Alı nan ön lem ler ve
or tak plan la ma sa ye sin de he mo ra jik ve trom bo tik
komp li kas yon ol mak sı zın ope ras yon ba şa rı ile ger-
çek leş ti ri le bil miş tir. Ka na ma eği li mi olan bu has ta
gru bun da ger çek leş ti ri le cek cer ra hi gi ri şim sü re ci -
nin ekip ça lış ma sı ile plan la nıp, sür dü rül me si ha lin -
de gü ven le ya pı la bi le ce ği gö rü şün de yiz.
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