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Faktör XIII pıhtılaşmanın son döneminde etkili 
olan bir zimojendir. Trombin ile kalsiyumun kof aktör et
kisi altında aktif şekle dönüşür. Aktif şeklî fibrin pıhtısı
nı stabilize eder (1,2,3,4). Faktör XIII A ve B subunitle-
ri adını alan iki değişik polipeptidden ibarettir. A subuni-
ti enzimin katalitik yerlerini bulundurur. B subuniti ise A 
subunitini stabilize eder ya da A subunitinin kalsiyuma 
bağlı aktıvasyon hızını düzenler (1,2,5). 

İlk kez 1960 yılında Duckert tarafından bildirilen 
faktör XIII eksikliği otozomal resesif olarak geçen, her 
iki cinste de görülebilen bir hastalıktır. 1990 yılına ka
dar 200 un üzerinde faktör XIII eksikliği vakası bildiril
miştir (1,2,6). 

Hasta kişilerde faktör XIII düzeyi normal değerin 
%1'inden azdır. Hemen hepsinde doğumdan sonra gö
bek kordonundan kanama olur. Hastalık ekimoz ve he-
malom oluşumu, travma sonrası uzun süren kanama
larla kendini gösterir. Kanama çoğu kez travmadan he
men sonra başlar, bazen ise 12-36 saat sonra görüle
bilir. Hasta kadınlarda tekrarlayan sponîan düşükler 
olabilir (2,6). 

Faktör XIII yara iyileşmesinde önemli bir rol oy
nar. Fibrin stabılızasyonu, in vitro fibroblastların büyü
mesi için önemlidir (4). Bu nedenle, faktör XIII eksikliği 
olan bazı hastalarda yara iyileşmesi zor olmaktadır (6). 

Fibrin stabilizasyorıu için yapılan testler dışında 
diğer pıhtılaşma testleri normaldir. Fibrin pıhtısının 5 M 
üre çözeltisinde erimesi tanı için yeterli bir testtir (7). 
Faktör XII! düzeyi kantitatif olarak da ölçülebilir (6). 

Bazen edinsel faktör XIII eksikliği görülebilir, izo-
niazid, penisilin, fenitoin gibi bazı ilaçların alımını iz
leyerek faktör XMl'e karşı inhibitörler gelişebilir. Kronik 
karaciğer hastalığı, üremi, lenfoproliferatif ve myeloproli-
feratif hastalıkların seyri sırasında hafif şiddette akkiz 
faktör XIII eksikliği görülebilir (1,2,3,6). 

Bu yazıda bir konjenıtal faktör XIII eksikliği vakası 
bildirildi. 

Vaka: 29 yaşında erkek hasta Ekim 1989'da sağ 
bacakta ağrı, karın ağrısı ve karında şişlik olması 
şikayeti ile Hematoloji Bilim Dalımıza başvurdu. Baba
sının ifadesine göre göbek kordonu kanaması uzun 
sürmüş, daha sonra spontan ya da travmaya bağlı 
uzun sûren kanamalar ve hematomlar gelişmiş. Sünnet 
sonrası aşırı kanaması olmuş. Sağ ayak bileğindeki 
şişlik nedeni ile 22 yaşında aşiloplasti yapılan hastanın 
amel iya t sonrası kanama şikayeti olmuş, ayrıca ameli
yat bölgesinde halen devam eden bir açık ya ra qrtaya 
çıkmış. 2 yıldır karın şişliği belirmiş. 

Anne ve babasının kardeş çocuğu olduğu, ailede 
k a n a m a anamnezi o lmad ığ ı öğrenildi. 

Soluk görünümde olan hastanın fizik muayene
sinde batın sağ yarısını dolduran, lomber bölgeye doğru 
uzanan, göbeğin sol yanına da geçen ağrısız sert bir 
kitle, karın sağ yarısında aşağıdan yuka r ı ya doğru dolan 
kollateraller, sağ aş il lojunda 4cm çapında teiniz açık 
yara, sağ ayak bileğinde fleksiyon kontraktürü vardı. 
Demir eksikliği anemisi saptanan hastada profrombin 
zamanı, parsiyel tromboplastin zamanı, trombin zamanı, 
fibrlnojen, fibrin yıkım ürünleri, protein C ve antitrombin 
III düzeyi, trombosit sayımı, kanama zamanı normal 
olarak bulundu. Faktör XIII tarama testi ile faktör XIII 
eksikliği olduğu saptandı. Kemik grafilerinde sağ ayak 
bileğinde yumuşak dokuda kalsifiye hematom görüldü. 
Batın bilgisayarlı tomografik tetkikinde sağ böbrek alt 
kutbu düzeyinden, krista iiiaca düzeyine dek izlenen 
hematom, v e n a kava inferiorda t r o m b o z , yaygın 'Kolla
teraller olduğu tespit edildi (Şekil 1,2), Vena kava infe
riorda tromboz olması hematom basısına bağlandı. 

Oral demir tedavisi ile anemisi düzelen hastaya 
20 günde bir 2 ü. taze dondurulmuş plazma (TDP) ile 
profilaktik tedavi başlatı ldı. Bu tedavi ile tamamen 
şikayetsiz olarak izlenen hastaya Ocak 1993'de ope 
rayon planlandı. 4 u T D P verildikten sonra öpere edi
len hastada mevcut hematom boşaltıldı. Ameliyat son
rası bir komplikasyon gelişmedi, kanama problemi ol-
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N A L Ç A C I v e A r k , 

B İ R K O N J E N İ T A L FAKTÖR XII) EKSİKLİĞİ V A K A S I 

Şekil 1. Mart 1992'de tekrarlanan batın bilgisayarlı tomografık 
tetkikinde sağ böbrek alt kutup düzeyinden, crista i l aca düzeyine 
tek izlenen hematoma ait bir kesit. 

m a d ı . Profilaktik TDP tedavisine devam edilmesi karar
laşt ı r ı lan hasta ayaktan takibe alındı. 

T A R T I Ş M A 

Faktör XIII eksikliği 3 grupta toplanabilir. Tip I'de 
her iki subunit eksiktir, tip ll 'de subunit A yoktur, tip 
l l l ' de ise subunit B eksiktir. En sık görülen şekli subu
nit A proteini eksikliğidir (1,8). 

Faktör XIII eksikliği otozoma! resesif olarak geçer. 
Hastamızın anne ve babasının kardeş çocuğu olması, 
bu tip hastalarda aile anamnezinin dikkatle alınması 
gerektiğini ortaya koymaktadır. 

Hastamızda göbek kordonu kanaması anamnezi
nin olması, kolay hernatom oluşması, uzun kanamalar, 
y a r a iyileşmesinde problemler çıkması faktör XIII eksik 
ligi olduğunu düşündürmüştür. 
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Şekil 2. Aynı hematcma ait farklı bir kesitin görünümü 

Faktör XIII yarı ömrü uzun (19 gün) olduğu için, 
replasman tedavisi başarılıdır. 3-4 haftada bir 2-3 
ml/kg T D P transfüzyonu ile etkili hemostaz sağlana
bilir (2,6). 

Hastamızda da 20 günde bir verilen T D P (2 ü) ile 
3 yılı aşan takip süresinde herhangibir kanama proble
mi ortaya çıkmamış, cerrahi girişim de başarı ile ta
mamlanmıştır. Bu sonuç profilaktik transfüzyon tedavisi 
yapılan hastaların normal bir hayat sürdürebilecekleri 
düşüncesini desteklemektedir (6,9). 

Sonuç olarak faktör XII! eksikliğinin erken tanın
ması ve profilaktik T D P tedavisi başlatılması ile ağır 
sekeller bırakabîlen, hayatı tehdit edebilen kanama, 
hernatom gibi komplikasyonların gelişmesi önlenecek
tir. 
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