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Hemofili C Olgusunda
Arteriovenoz Fistiil Cerrahisi

Arteriovenous Fistula Surgery in A Patient with
Hemophilia C: Case Report

OZET Hemofili C, faktor XI eksikligine bagh bir pihtilagma bozuklugudur. Cerrahi uygulanacak
Faktor XI eksikligine sahip hastalarda genel olarak cerrahi uygulama 6ncesinde replasman tedavi-
sine gerek duyulur. 13 yasindaki hemofili C hastasina arteriovenoz fistiil cerrahisi uygulama siire-
ci ve sonuglar1 bu olgu sunumuna konu edilmistir. Cerrahi uygulama siireci nefroloji, anestezi,
hematoloji uzmanlari ile birlikte planlanmigtir. Hasta giiniibirlik cerrahi girisim tinitesinden kana-
ma sorunu ve kan transfiizyonu olmaksizin taburcu edilmistir. Hemofili C hastalarinda spontan ka-
namalara sik rastlanmasa dahi, cerrahi uygulamalar sonucu ciddi ve hayati riske neden olan

XI replasmani yapilmasi ve tranexamic asit uygulanmasi gibi yontemler ile giivenli bir sekilde uy-
gulanabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Faktor XI eksikligi; damar cerrahisi uygulamalari; arteriovenoz fistiil

ABSTRACT Hemophilia C is a bleeding disorder caused by the deficiency of the factor XI. Patients
with factor XI deficiency usually require replacement therapy before undergoing a surgical proce-
dure. We report a 13-year-old hemophilia C patient who underwent a arteriovenous fistula surgery.
Perioperative management of the patient was planned in collaboration with nephrologist, anest-
hetist and hematology specialist.Patient was discharged from day surgery unit without any bleeding
problems. Hemophilia C patients have no spontaneus bleeding tendency, but they can have serio-
us bleedings by there surgical procedures.Vascular surgical procedures can be done safely in this pa-
tients by infusion of plasma and adminstration of tranexamic acid.

Key Words: Factor XI deficiency; vascular surgical procedures; arteriovenous fistula
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emofili C, faktor XI eksikligine bagh ortaya ¢ikan, nadir goriilen

bir pithtilagma bozuklugudur. Eklem i¢i ve kaslara spontan kanama

yapmamasi ve dominant ve resesif gecisi sonucu her iki cinsiyette
goriilmesi ile A ve B tipi hemofili hastaliklarindan farklidir. Hemofili C’de
kanama riski faktor eksikliginin agirlik derecesinden bagimsiz durumda
olup bu durum kontroliinii giiclestirmektedir. Cerrahi girisimlerde ciddi
kanama olugmasi riskinden kaginmak i¢in bu hastalarin ameliyat 6ncesi ta-
n1 konmas: ve cerrahi girisim siirecinin yonetimi 6nem tagir. Bu sunumda
kronik bobrek yetmezligi olan 13 yasindaki hemofili C olgusuna arterive-
noz fistiil cerrahisi uygulanmasinda gerceklestirilen izlem ve tedavi plani ile
ilgili bilgi aktarimi amaglanmigtir.
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IOLGU SUNUMU

Urik asit nefropatisi nedeni ile takip edildigi nef-
roloji initesinde 2 aydir hemodiyaliz uygulanmak-
ta olan 13 yasindaki kiz cocugu arteriovendz shunt
operasyonu i¢in poliklinigimize bagvurdu. Tanisi
konmus hemofili C hastalig1 olan olgunun soygec-
misinde 6zellik yoktu. Ozge¢misinde kan alma ve
diyaliz kateteri takilmasi esnasinda kanama 6ykii-
sii mevcuttu. Bagvuru esnasinda yapilan fizik mua-
yenesinde 6zellik olmayan hasta, orta 6gretim
Ogrencisi olarak hayatini stirdiirmekte ve haftada
iki kez santral venoz kateter tizerinden hemodiya-
liz tedavisi gormekte idi. Laboratuar incelemesinde;
Hemoglobin 7,52 g/dl, 16kosit 8900/ul, trombosit
382000/ul, BUN 33, Kreatinin 5,27, aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTT) > 200 saniye ve prot-
rombin zamani 13,1 saniye idi. Kan grubu A Rh +
olarak dogrulandi. Yapilan fizik muayene sonu-
cunda hastanin sol kolunda arteriyal nabizlar zayif
ve venler ince olarak degerlendirildi. Hemoglobin
degeri diisiik ve aPTT degeri yiiksek olan hastada
venlerin radyolojik incelemesinde kanama riskin-
den kaginmak amaci ile rutin invaziv venografi ye-
rine doppler ultrasonografik goriintiileme teknigi
tercih edildi. Inceleme sonras: sefalik ve bazilik
venlerin distal segmentlerinde tekrarlayan girisim-
ler nedeni ile olusmus daralmalar ve kalibrasyon
bozukluklar: saptandi. Cerrahi girisimin dominant
olmayan sol kolda antekubital bolgeye uygulanma-
sina karar verildi. Hasta resit olmadig i¢in aileye
girisim ve olas1 komplikasyonlar konusunda bilgi
verilip, ailesinden “bilgilendirilmis olur” alindi.
Operasyon 6ncesi hasta takip edildigi nefroloji kli-
nigi ve hematoloji klinigi ile konsiilte edilerek cer-
rahi siire¢ planlandi. Cerrahi baglangicindan 12 saat
ve 4 saat 6nce hastaya 1’er tinite taze donmus plaz-
ma (TDP) uygulandi. Takiben ameliyathane sartla-
rinda noninvaziv tansiyon, elektrokarardiyografi
ve satiirasyon monitorizasyonu saglandi. Cerrahi
baslangicinda aPTT degeri 182 6l¢iildii. Enfeksiyon
profilaksi olarak 500mg tek doz sefazolin intrave-
noz yolla verildi. Sedasyon ve intravenoz analjezi
sonrasi lokal anestezi uygulandi. Literatiirde Fak-
tor XI hastalarinda heparin kullanimi konusu tar-
tismali olsada, heparin uygulanmas1 sonrasi
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kanamalara rastlanmis oldugundan ameliyat siras:
ve sonrasl heparin kullanilmadi. Antekubital bolge-
deki insizyondan radiyal arter ve antekubital medi-
yan ven bulundu ve serbestlendi. Yan yana
anastomoz teknigi ile 7/0 polipropilen siitiir kulla-
nilarak arteriovenoz sant olusturuldu. Anostomoz
kaynakli igne deligi tarz1 kanamalarin durmas: son-
rasinda dokular arasindan sizma tarzindaki kana-
malar koterizasyon ile durduruldu. Hemostazin
yeterli oldugundan emin olundugu i¢in ve cilt alt1
bolgede ve ciltte yeni bir travma odag: olusturma-
mak amaci ile dren konmaktan kaginildi. Hava ¢i-
kartilmas: ve kanama kontrolu sonrasinda giiglii
ifiirtim varliginda cilt alt1 ve cilt adapyasyonu sag-
lanarak insizyon kapatildi. Cerrahi stire¢ esnasin-
da hastaya 1 iinite daha TDP ve kanama kontrolil
esnasinda 500mg traneksamik asit uygulandi. Ope-
rasyon sonrasi saatlik takip ile yara yeri kontrol
edildi. Analjezi olarak oral 500 mg parasetamol kul-
lanildi. Olgu ameliyat sonras: 6.saatte giinii birlik
cerrahi initesinden sorunsuz olarak, 6 saat sonra 2
iinite TDP uygulanmasi plan ile tedavi gordigi
nefroloji klinigine transfer edildi. 24 saat sonra ger-
ceklestirilen poliklinik kontroliinde fistiiliin ¢alig-
t181, insizyon yerinin normal epitelizasyon siirecin-
de oldugu, kanama ve hematom bulunmadig: go-
rildii. Ameliyat sonras: 8.giinde yara iyilesmesinin
yeterli seviyede olmasi iizerine dikisleri alinan has-
ta arteriventz santin olgunlagmas: amach polikli-
nik takibine alindi. Ameliyattan 3 ay sonra yapilan
kontrolde arteriovenoz fistiil olgunlagmasinin ye-
terli oldugu goriilmiis ve herhangi bir hemoraljik
veya trombotik komplikasyona rastlanmamistur.

I TARTISMA

Tipta yasanan gelismelere paralel olarak kanama ve
pihtilasma bozukluguna sahip olan hastalarin tespit
edilmesi, tedavisi ve yasam siirelerinde artig saglan-
mistir. Faktor XI intrensek koagiilasyon yolunda
aktive olan ikinci plasma glikoproteinidir."* Faktor
XI eksikligine bagl hemofili C tipi hastaliga sahip
olanlar, hemofilik hastalar arasinda en nadir rast-
lanan grubu olustururlar.’® Askenazi yahudileri ve
Pakistanlilar harici popiilasyonda ¢ok nadir rastla-
nan Hemofili C diger hemofili tiplerine nazaran
hafif klinik seyirli olup spontan kanamaya nadiren
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yol agar'2. Diger tiplerden farkl olarak Hemofili C
tipi hastalarin kanamaya egilimleri faktor eksikli-
ginin seviyesinden bagimsizdir.! Cerrahi uygula-
nacak faktor XTI eksikligi olan hastalar ciddi kanama
riski altindadirlar.'”® Tedavide TDP verilerek ek-
sik faktorlerin yerine konmas: ve fibrinolitik ajan-
larin kullanimu ilk planda yer alir."* Asaki ve ark.
faktor XI eksikligi olan hastalara cerrahi siireg esna-
sinda 15-20ml/kg ve sonraki 12 saatlik siirecte 3-6
ml/kg TDP verilmesini 6nermislerdir.”> Bizim olgu-
muzdada ameliyat 6ncesi, esnasi ve sonrasinda TDP
uygulanmistir. Yiiksek kanama riski olan hastala-
ra yonelik kullanima sunulmus olan faktor XI kon-
santreleride bulunmaktadir."*® A .Macfie ve ark.
tarafindan kanama bozuklugu ameliyat 6ncesinde
Faktor XI konsantreleri kullanilarak diizeltilmis
olan, kanama parametreleri normal olguda ameli-
yat sonrast masif kanama bildirilmigtir.” Ayrica fak-
tor XI konsantrasyonlarinin trombotik komplikas-
yon riski bulunmaktadir.® Bunlarin diginda fibrin
glue ve desmopressinin tedaviye yardimci olarak
bagarili kullanimu literatiirde bildirilmektedir.>*¢
Trombosit fonksiyonlarina olumsuz etki edip ka-
nama riskini arttirmalar: nedeni ile hemofili has-
talarinda analjezik ajan olarak nonsteroid antienfla-
matuvar ilaglarin kullanimindan kaginilmalidir.®
Literatlirde Faktor XI hastalarinda heparin kulla-
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nimi konusu tartigmali olsada, heparin uygulanma-
s1 sonrast kanamalara rastlanmis oldugundan ame-
liyat siras: ve sonras: heparin kullanilmamgtir.”?

Kanama bozuklugu olan hastalarda girigim 6n-
cesi kan grubu tayininin yapilmasi ve kan triinle-
rinin hazirlanmasi acil durumda miidahale
agisindan 6nem tagir.? Bu grup hastalara ameliyat
oncesi olas1 komplikasyonlar ve kullanimi gerekli
kan iirtinlerine kars1 gelisebilecek morbiditeye yo6-
nelik bilgi verilmesi ve dokiimente edilip imza al-

tina alinmasi geregi bulunmaktadir.*

Hemofili C hastalarina uygulanacak cerrahi gi-
risim hazirhiginin cerrah, anestezist, hematolog ve
dahiliye hekimlerinin ortak ¢aligmasi ile gercekles-
tirilmesi gereklidir. Kronik bobrek yetmezIligi ne-
deni ile arteriovenoz fistiil cerrahisi uyguladigimiz
hemofili C’li olguda operasyon 6ncesi olgunun he-
matolojik profili ortaya konmus, faktor eksikligine
yonelik TDP verilmis ve antifibrinolitik olarak tra-
neksaminik asit uygulanmistir. Alinan énlemler ve
ortak planlama sayesinde hemorajik ve trombotik
komplikasyon olmaksizin operasyon basari ile ger-
ceklestirilebilmigtir. Kanama egilimi olan bu hasta
grubunda gerceklestirilecek cerrahi girisim stireci-
nin ekip ¢alismast ile planlanip, siirdiiriilmesi halin-
de giivenle yapilabilecegi goriisiindeyiz.
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