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Asit

Son dénem karaciger hastaliginda asit, 6dem ve plevral effuzyon tarzinda sivi retansiyonu
oldukga sik gorulur ve hicre disi sivi volumunu dizenleyen mekanizmalardaki bozukluk nedeni
ile gelisir. Ekstravaskuler sivi birikiminde portal vendz basing artisi ve onkotik basin¢ dususu
iki dnemli faktordur ve ilerlemis karaciger hastaliginda her iki faktor de gecerlidir. Asit, peritoneal
boslukta fazladan sivi birikimi olarak tanimlanir. Sirozlu olgularda en sik gértlen komplikasyondur
ve tanidan sonraki 10 yil icinde % 50 olguda gelisir. Asit gelistikten sonra 1 ve 5 yillik yasam
oranlarl % 86 ve % 56 olarak bildiriimektedir. Uluslararasi Asit Toplulugu, asit olgularini siddeti,
komplikasyonlari ve tedaviye verdigi cevaba gore siniflandirmistir. (Tablo 1)

Tablo1: Asit siniflandiriimasi

Siddet

Evre 1-hafif USG ile gosterilebilen

Evre 2-orta Orta derecede abdominal distansiyon

Evre 3-siddetli Siddetli derecede abdominal distansiyon

Komplike olmayan Enfeksiyon veya HRS yok

Refrakter Parasentez sonrasi erken tekrar, 1 haftalik medikal tedavi
ile etkin kontrol yok

Didretik rezistan Yogun dilUretik tedavisine cevap yok

Didretik-intractable Ditretige yanit var ancak dilretik tedavisine engel olacak

bicimde dilretige bagli olarak olusan yan etki mevcut

Patofizyoloji

Sirotik hastada asit olusumunu baslatan olay sintizoidal hipertansiyondur. Sintzoidal hipertansiyon
sirozda hepatik yapinin bozulmasi ve vaskuler tonusun artmasi sonucu ortaya ¢ikar. Angiotensin,
endotelin, tromboxan, cysteinyl-lékotrienler gibi vazokonstriktorlerin artisi ve karacigerde NO
biyoyararliiginin azalmasi ise vaskuler tonus artisindan sorumlu faktérlerdir. Sintizoidal basincin
artmasi ile tetiklenen portal hipertansiyon, vazodilatatér mekanizmalari harekete gecirir. Bu
mekanizmalar gogunlukla NO asiri Uretimi tarafindan tetiklenir ve splanknik ve periferal arterioler
vazodilatasyona neden olur. Sirozun ilerleyen dénemlerinde arterioler vazodilatasyon nedeni
ile sistemik arterial yatakta dolum azligi, arterial basin¢ dismesi olur. Hemodinamiyi normale
cevirmek icin baroreseptor aracili aktivasyon ile, renin-anjiyotensin- aldesteron sistemi, sempatik
sinir sistemi ve ADH'un non ozmotik salinimi uyarilir. Bu aktivasyon ile daha fazla su ve tuz
tutulumu gergeklesir. Diger yandan, splanknik vazodilatasyon splanknik lenf Gretimini arttirir
ve peritona lenf sizintisi olur. Devam eden fazladan su-tuz tutulumu ve splanknik lenf sizintisi
asit olusumunda rol alan temel faktérlerdir. Buraya kadar anlatilan mekanizma asit olusum
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teorileri icinde 'underfilling hipotezi' olarak adlandirilir. Asit olusumunda rol oynadigi distntlen
bir diger mekanizma 'overflow hipotezi'dir. Bu hipoteze gore hepatorenal refleks ile uyarilan
uygunsuz Na ve su tutulumu basglatici olaydir. Ancak dolasan volumun artmasina neden olan
hepatorenal refleksin esas olarak akut asit gelisiminde (6r: Budd Chiari Sendromu) rolt oldugu
bilinmektedir. Kronik olgularda hepatorenal refleksin baslatici bir faktér oldugu daha sonra
azalmis kan volimu ile 'underfilling' mekanizmasinin aktive oldugu 6ngordlmektedir.

Tedavi

Hafif/orta asit: Hafif asit olgularinda genellikle dGnemli bir yakinma yoktur ve ¢zel bir tedavi plani
gerekmez. Orta derecede asit olgularinda ¢ogu zaman diuretiklerle etkin tedavi saglanir.
AlbUmin inflzyonu ve izleyen dilretik tedavisi orta-siddetli asit olgularinda yararldir. Yeterli
protein homeostazisini saglayan nutrisyonel destek gocuklarda cok énemlidir. Erigkinlerde
uygulanan sivi ve tuz kisitlamasinin gocuklarda plazma volimu ve nutrisyonel durum Gzerinde
olumsuz etkileri olabilir.

Baslangi¢ tedavi igin ditretik secimi aldesteron antagonisti spironolactone olmalidir. Etkisi i¢in
2-4 gunluk bir gozlem suresi 6nerilir. Dilretik tedavisine yanit i¢in agirlik, idrar miktari, serum
elektrolitleri, BUN, kreatinin takibi yapiimalidir. Baslangi¢ hedef 10 mi/kg/gin kadar negatif sivi
balansi saglamaktir. Yan etkileri hiponatremi ve hiperkalemidir. Spironolakton tedavisine yanit
kismi veya yok ise tedaviye loop dilretikleri eklenir. Furosemide (1-2 mg/kg) 6zellikle albumin
inflzyonu ile birlikte en sik kullanilan ikinci basamak tedavidir. Ancak potent ditretiklerin uzun
sUreli-kronik kullanimi ile idrarla fazla miktarda potasyum ve klor kaybi ile volim azligi ve hepatik
ansefalopati egiliminde artis goérulebilir. Rutin olarak tedaviye potasyum eklenmesi énerilir.
Kronik kullanim igin, chlorothiazide gibi ditretiklerin segilmesi, ¢zellikle spironolactone ile
birlikte 2-3 mg/kg/gtin dozunda etkin dilrezi saglayabilir.

Direncli yogun asit: Bu tip asiti olan eriskinlerde sik albUmin inflzyonu ve genis volim
parasentezlerin tercih edilen etkin ve gtvenli bir tedavi bigimi oldugu bildirilmektedir. Her 100
ml asit sivisi igin 1 g albimin vererek asit sivisinin tamamen bosaltiimasi yapilabilir. Plazma
genisleticiler parasentez sonrasi gelisebilecek hiponatremi, renal fonksiyonlarin bozulmasi
gibi komplikasyonlari dnleyecektir. Direncli asitlerde transplantasyon éncesi bir kdpri tedavi
olarak TIPS kullanilabilir.

Asit tedavisi, Tablo 2 de 6zetlenmistir
Tablo 2: Asit tedavisi

Nutrisyonel destek

Fazla Na alimindan kaginma (1-2 mmol/kg)

Spironolactone:

3yas 125 mg q.i.d.

4-7 yas 25 mg q.i.d.

8-11yas 37.5mg q.i.d.

11 yas 50 mg g.i.d.

Chlorothiazide vitamin K destegi

Albumin infuzyonu (eger serum albumin 25 g/L) 2 g/kg veya 10 mL/kg
Frusemide 2 mg/kg

Parasentez albumin inflzyonu (direncli semptomatik asit igin)
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Spontan Bakteriyel Peritonit

Spontan bakteriyel peritonit (SBP) barsak perforasyonu veya bagska bir ikincil nedenin olmadigi
peritonit durumunu tanimlamak igin kullanilan bir tanimdir. Siroz ve asitli olgularda en sik gérulen
enfeksiyoz komplikasyon olup, tanim farkliliklar nedeni ile siklik konusundaki rakamlar oldukga
degiskendir. Siklik hastane digindaki asemptomatik hastalarda % 3.5 iken, hastanede yatan
olgularda %10-30"' a kadar yukselmektedir. Siroz disindaki nedenlere bagli asit olgularinda
gorulmesi oldukga nadirdir. Tani asit sivisinda bakterinin gésterilmesi ile koyulur. Asit sivisinda
gorulen enfeksiyon tipleri 5 farkl 6zellikte incelenebilir (Tablo 3).

Tablo 3: Asit sivisi enfeksiyonu tipleri

PMN sayisi hticre/mm3 kaltar

Spontan bakteriyel peritonit > 250 Tek organizma
Kultdr (-) notrositik asit > 250 negatif
Monomikrobial nonnétrositik < 250 Tek mikroorganizma
bakterasit

Sekonder bakteriyel peritonit > 250 polimikrobiyal
Polimikrobial bakterasit < 250 polimikrobial
Patogenez

Spontan bakteriyel peritonit'in genellikle 'duyarli’ bir asite olusan gegcici bakteriyemiler nedeni
ile olustugu kabul edilir.'Duyarll asit' terimi protein icerigi dustk asiti tanimlamak igin
kullanilimaktadir. Uretilen mikroorganizmalar icinde gram negatiflerin agir basmasi nedeni ile
de bakterilerin esas kaynaginin barsak oldugu dtstnulmektedir. Sirozlu olgularda gosterilen
transit zamani gecikmesi, barsak lUmeninde IgA ve safra tuzlar azalmasi, barsak permeabilitesi
artisi ve barsak 6demi, mezenterik lenf nodlarina bakteriyel translokasyonu arttirir. Gram negatif
mikroorganizmalar, gram + mikroorganizmalar ve anaeroblara gére daha kolay translokasyon
yaparlar. Daha sonra olusan bakteriyemi ile mikroorganizmalar lenf nodlarindan sistemik
dolasima gecer. Sirozlu olgulardaki RES disfonksiyonu nedeni ile bakteri dolasimdan temizlenemez
ve asit sivisi icinde de kolonize olur. Asit ve dustk proteinli hastalar SBP icin daha duyarldir.

Hastanede yatan ve asit sivisinda total protein yogunlugu < 1 g/dl olan ve olgularda, asit
proteini > 1g/dl olan olgulara gére SBP sikligi 10 kat artis gdstermektedir. Asit sivisinda C3
dustklugu ve buna bagli olarak opsonik aktivitede dustkluk SBP egilimini arttirmaktadir. Siddetli
karaciger hastaligi olan olgularda gorulebilen nétrofil fonksiyon bozukluklari, kompleman
eksiklikleri, portosistemik sant varligi, gastrointestinal kanama, Uriner sistem enfeksiyonu,
kateter girisimleri ve genis volUm parasentez girisimleri SBP olusumunu kolaylastirmaktadir.
Bir kez SBP gegiren bireyde olayin tekrarlama orani ytkselmektedir.

Klinik

SBP kural olarak ¢ok voltimlt asiti olan olgularda goértltr. Olgularin gogunda siddetli karaciger
hastaligi vardir. Ates (% 50-75), karin agrisi (% 27-72), bulanti-kusma (% 8-21) baslica klinik
yakinmalardir. lleus benzer tablo, biling degisiklikleri, hipotansiyon, sok ve bobrek fonksiyon
bozuklugu gérulebilir. Olgularin % 13 kadari asemptomatiktir. Fizik muayenede karinda
hassasiyet ve nadir olarak ribaund hassasiyet gorulebilir. Asit sivisi incelemesi disindaki
laboratuvar testleri cok spesifik sonuglar vermez. Lokositoz, BUN yuksekligi, kreatinin ytkseklidi,
aciklanamayan metabolik asidoz gorulebilir.
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Tani

Sirotik hastalarda asit sivisi enfeksiyonu konusunda duyarli olunmalidir. Asit sivisi enfeksiyonunlari
(Tablo 1) arasinda klinik tablo benzerligi olabilecedinden tani ampirik olmamali, mutlaka
parasentez yapilmali ve hlicre sayiminin yani sira bakteriyel kulttrler alinmalidir. Kalttrlerin
yatak basinda ve 10 ml'lik miktarlarda alinarak ekilmesi treme oranlarini yikseltmektedir.
Tanisal parasentez ¢zellikle orta hattan yapiliyorsa, dissemine intravaskuler koagulasyon
disinda, koagulopati ve trombositopenisi olan hastalarda bile glvenle uygulanabilen bir
yontemdir. Tablo 3 de tanisal parasentez yapiimasi gereken durumlar, tablo 4’de ise asit
sivisinda yapilmasi gereken testler gdsterilmistir.

Tablo 4: Tanisal parasentez yapilmasi gerekli durumlar

Yeni baslangi¢h asit

Basvuru sirasinda asiti saptanan sirozlu olgular
Enfeksiyon klinik bulgusu olan sirotik asitli olgular
Aciklanamayan klinik bozulmasi olan sirotik asitli hastalar

Tablo 5: Asit sivisinda yapilmasi gereken incelemeler

Hucre sayimi-formul
Kaltar

Gram boyama

Total protein

LDH

Glukoz

Amilaz

Albumin

Asit sivisinda PMLN miktarinin 250/mm@ den fazla olmasi SBP distndurir ve ampirik antibiyotik
baslanmasini gerektirir. idrar stikleri ile lokosit esteraz reaksiyonu pozitifligi % 90 oraninda >
250 hiicre/ mm3 hicreyi gosterir ve pratik bir ydntem olarak kullanilabilir. Sekonder bakteriyel
peritonit ve SBP'yi ayirt etmek icin protein, LDH, seker degerleri yardimci olur. Sekonder
bakteriyel peritonitte, SBP'nin aksine protein degeri 1g/dl den fazla, LDH degderi kandan yuksek
ve seker degeri 50 mg/dl den dusuktur, kultirde goklu bakteri iremesi vardir. Bu tip olgularda
perforasyon acisindan gerekli incelemeler yapilmalidir. SBP olgulari hemen daima
momobakterialdir ve normalde barsakta bulunan bakteriler tarafindan olusturulur. E.Coli,
Klebsiella, Enterococcus feacalis basta olmak tUzere % 60-80 olguda gram negatif enterik
bakteriler Urer. Streptekok, stafilokok ve nadiren Listeria ve mikobakteriler gosterilebilir. Kiguk
¢ocuklarda Str.pnomonia, H.influenza ve N.menengitis izole edilebilir. Anaeroblarin gértlmesi
oldukca nadirdir. Semptomatik SBP olgularinda kan kulttrt dreme oranlari ytksektir.

Tedavi

SBP sUphesi ile parasentez yapilip, hlicre sayisi uyumlu bulunur bulunmaz, kultir sonucu
beklenmeden ampirik antibiyotik tedavisi baslanmalidir. Baslangi¢ tedavi sayilan etkenleri
kapsayacak bigimde genis spektrumlu olmalidir. Sefotaksim'in asit sivisina gegisi ve etkinligi
iyidir. 5 gunlik dozun da 10 gunlik doz kadar etkin oldugu bildiriimektedir. Bu tedavi ile
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% 83-93 olguda SBP'nin gerilemesi beklenmektedir. Kiguk bir seride Amoksisilin- klavulonik
asit tedavisinin etkin oldugu bildiriimis olup, nefrotoksisiteleri nedeni ile SBP tedavisinde
aminoglikozitlerden kaginiimalidir. Kdlttr sonucuna goére antimikrobiyal tedavi farklilastirilabilir.
Eriskinlerde oral siprofloksasin ile etkin tedavi bildirilen gruplar mevcuttur. intravenéz albmin
ile mortalitenin azaltilabilecegi yonunde kontrollti tek bir calisma mevcuttur. Tedavi sirasinda
klinik bir bozulma yok ise kontrol parasentez yapilmasina gerek yoktur. SBP’li hastalarda
mortalite hizi yUksektir. Erken tani ve agresif tedavi ile bu hiz asagi ¢ekilebilir.

Profilaksi

Nutrisyonel durumun duzeltiimesi, hepatotoksik ajanlardan kaginma, didretik tedavi ile asit
volumuinun azaltimasi, gastrointestinal kanama riskinin azaltimasi korunmada yararli olabilir.
Cocuklarda pnomokok agilamasi ve penisilin proflaksisi uygulanabilir. Ozellikle erigkinlerde
dusutk proteinli asiti olan olgulara verilen siprofloksasin ve norfloxasin ile selektif bakteriyel
dekontaminasyon etkin bulunmustur. TMP-SMX proflakside kullaniimis olup etkinligi
norfloksasinden daha azdir. Norfloksasin ile uzun sureli proflaktik tedavi alan hastalarda ilaca
direnc ve tedavi altinda SBP gelisebilir. Bu kosulda tedavide 3. jenerasyon sefalosporinler
kullanilmalidir. Diren¢ sorununu azaltmak icin proflaksi sadece yuksek riskli olgulara énerilmelidir.

Prognoz
Renal yetmezlik, I6kositoz, yaslilik, karaciger hastaliginin ileri evrede olmasi, ileus varligi ve
hastanede gelisen SBP olgularinda prognoz daha kéttdur.

Hepatorenal Sendrom (HRS)
Siddetli karaciger hastaligi, ilerlemis karaciger yetmezIigi ve portal hipertansiyonlu hastalarda
ortaya cikan, ilerleyici fonksiyonel boébrek yetmezligidir. Bu olgular asagidaki karakteristik
bulgulan gésterirler.

e Bobrek parankiminde énemli bir degisiklik yoktur. Bobrek biyopsisi normaldir

e HRS gelisimi karaciger hastaliginin siddeti ile orantilidir

e Karaciger transplantasyonu renal problemde geri déntstmu saglar

e Karaciger fonksiyonlari normal olan bir aliciya nakledilen HRS'li bébrek bu alicida

normale déner

Sirozlu olgularda yillik HRS sikligr % 8-4 olup MELD skoru arttikga siklik artar. Akut KC
yetmezliginde % 30-55 oranlarinda gordltr. HRS igin risk yaratan durumlar; ditretige direngli-
yogun asit, siddetli hiponatremi - koagulopati ve 18 den yuksek MELD skorudur. HRS'un Tip
1 ve Tip 2 olmak Uzere iki farkl tipi tanimlanmistir.

HRS Tip 1: Akut seyirlidir
Genellikle SBP ile tetiklenir
Ortalama yasam 2 hafta

HRS Tip 2: Yavas -kronik seyirlidir
Genellikle direncli asit ile birliktedir
Ortalama yasam 4-6 ay civarindadir
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Tani
HRS tanisi esas olarak bir diglama tanisidir. Son dénem karaciger hastalarinda bobrek
yetmezligine yol acan prerenal, renal ve postrenal diger nedenlerin dislanmasi énemlidir.

HRS tanisiicin asagidaki kriterler kullaniimaktadir

e Karaciger yetmezligi ve portal hipertansiyonla karakterli akut veya kronik KC hastaligi
varlig

e Serum kreatinin degerinin 1.5 mg/dI’nin tzerinde bulunmasi

e Sok, bakteriyel enfeksiyon, nefrotoksik ilag kullanimi, sivi kaybi olmamasi

e Dilretik tedavisinin kesilmesi veya albtimin tedavisine ragmen kreatinin degerinde kalici
dlsme saglanamamasi

e 500 mg/dI'nin Uzerinde proteinlri olmamasi

e Parankimal ve obstruktif bébrek hastaligi olmamasi

Tanricin mutlak gerekli olmayan ek tani kriterleri ise;

e [drar volumu 500 ml/gin’den az

o idrar Na 10 mEg/L'den az

e idrar ozmolaritesi plazma ozmolaritesinden ytiksek
e idrar KK 50/ HPF az

e Serum Na 130 mEg/ L'nin altinda olmasidir

Patofizyoloji

HRS patofizyolojisinin anlasiimasi sirozlu hastalardaki dolasim dinamiginin anlasiimasi ile
mUmkUndur. Sirozlu olgularda splanknik dolagimda portal hipertansiyon/ karaciger yetmezligi
nedeni ile endojen vazodilatatérlerin (NO, glukagon vs) artisi nedeni ile gelisen sistemik ,
Ozellikle splanknik bir vazodilatasyon vardir ve sistemik vaskuUler rezistans azalmistir. Bu
vazodilatasyon nedeni ile kardiyak outputu artar ancak bu artiga ragmen enfeksiyon gibi diger
ek faktorlerle etkin dolagsim volumunu saglamakta yetersiz kalir. Etkin kan volUmunun azalmasi
yani hipovolemi, endojen vazokonstriktor sistemin aktivasyonuna yol agar. Splanknik alanda
damarlar vazokonstriktérlere karsi direnclidir. Bu cevapsizlik portal hipertansiyonlu hastalardaki
NQO’in agiri Uretimine baglidir. Ancak endojen vazokonstriktor sistemin aktive olmasi siddetli
intrarenal vazokonstriksiyona neden olur, sodyum ve su tutulumu gerceklesir. Hastaligin erken
doéneminde renal vazodilatatorler bu vazokonstriktor etki ile basa cikabilir. Ancak ilerleyen
karaciger hastaligi ile birlikte bobrekte kontrolstz bir vazokonstriksiyon baslar. GFR azalir ve
HRS gelisir. Spontan bakteriyel peritonit, genis volim parasentezler, kanama ve fazla dilretik
kullanimi HRS un gelisimine yol acan surecleri hizlandirir. Prostoglandin E2 ve 12, angiotensin
Il ve norepinefrin'in vazokonstriktif etkisini ve vazopressinin tubuler etkisini engeller. Son
doénem karaciger hastalarinda prostoglandin sentezini inhibe den NSAID’lerin kullaniimamasi
bu prensibe dayalidir.

HRS Tedavisi

Ozellikle Tip 1 HRS'de prognoz cok koétidir. Bu nedenle HRS gelisimini énlemek ¢ok daha
6nemlidir. SBP'li hastalarin tedavisinde albUmin inflzyonunun yer almasi HRS sikligini azaltir.
Genis volumlu parasentezler sirasinda albumin verilmesi de ayni etkiyi géstermektedir. HRS
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Tip 1'de kesin tedavi karaciger nakli olup, karaciger-bobrek nakli konusunda tartismali gérusler
vardir. Karaciger nakli 6ncesi 8 haftadan fazla diyaliz tedavisi gerektiren hastalarda kombine
karaciger-bobrek nakli daha yararl olabilir. Nakil éncesi HRS'un dizeltimesi nakil sonrasi son
dénem bdébrek hastaliginin énlenmesi ve yasam sUresi Uzerinde olumlu etki saglar. HRS1
tablosunun varligi MELD skorundan ayri olarak transplantasyon icin dncelik getirmelidir.
Transplantasyon sonrasi hafiften siddetliye dek degisebilen bdbrek sorunlari yaganabilir. HRS
tedavisinde kullanilan baslica ila¢ vazokonstriktérlerdir. Bu grup ilacglarla (Terlipressin,
Noradrenalin, octreotid/midodrine) tedavide amag splanknik alanda vazokonstriksiyon saglamak
ve bunlara ek olarak albUmin vererek intravaskuler volimu dizenlemektir (Tablo 6).
Vazokonstriktorler renal kan akimi Gzerinde olumlu etki saglar. Albumin ise vazodilatatorleri
baglar. Terlipressin

yan etki azligi ve surekli inflizyon gerektirmemesi nedeni ile tercih edilir.

e Tedavinin optimal baslanma zamani

e Doz ve sUresi

e Tedavi yetmezIigi kriterleri konusunda kesin veriler yoktur.

e HRS tedavisinde TIPS'in rolt tartismalidir

e MARS (Molecular Adsorbent Recirculating System) KC yetmezliginde biriken albumin
bagli maddeleri uzaklastirmak igin Tip 1 HRS'de transplantasyona kdépru tedavisi olarak
glvenle uygulanmaktadir

Tablo 6: HRS tedavisinde kullanilan vazokonstriktor ilaglar

ilag Doz aralig Yan etkiler

Terlipressin 0.5-2 mg her 4-6 sa GIS, aritmi, MI, parmak iskemisi,
cilt nekrozu

Ornipressin 2-6 U/sa devamli inf Karin agrisi,barsak iskemisi, dil
iskemisi, aritmi

Vazopressin 0.01-0.8 U/dk devamli inf Bildirilmemis

Noradrenalin 0.5-3 mg/sa deamli inf Gogus agrisi

Octreotide+midodrine 100-200 mic scx3/gin ishal

7.5-12.5 mg oral x3/gun
25 mic/sa devamli inf
2.5 mg/gun oral
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Dr. ErtUrk Levent

Son yillarda, karaciger hastaliklarinin klinik gidisinde ve prognozunda bobrek, kalp ve akcigerler
gibi ekstrahepatik organlarin major rolt oldugu goésterilmektedir. Ciddi karaciger hastaliklarinda
pulmoner tutulumlar %70'lere varan oranlarda gosteriimektedir. Ozellikle birbirine benzer iki
durum - Hepatopulmoner sendrom (HPS) ve Portopulmoner hipertansiyon (PPHT)
kardiyorespirator problemlerden bagimsiz olarak ortaya ¢ikabilmektedir. Bu bozukluklar tim
yonleriyle asagida tartisiimistir.

Hepatopulmoner Sendrom (HPS)

Patogenez

HPS, sirozlu hastalarin % 8-24'Unde saptanan, intrapulmoner vazodilatasyona sekonder arteriyel
oksijenizasyon defektidir. Bu ayni zamanda nonsirotik portal hipertansiyonda ve akut hepatitlerde
de gdzlenebilir. Bu sendromun siddeti altta yatan nedenle ve hastaligin siddeti ile iligkili degildir,
hafif karaciger hastaliklarinda da gérulebilir.

HPS'de ana nokta pre ve postkapiller pulmoner damarlarin dilatasyonu ve buna sekonder
arteriyel deoksijenizasyondur. Buna ek olarak pleural ve pulmoner arteriovendz santlar ve
portopulmoner vendz anastomozlar gbzlenebilir. Pulmoner vazodilatasyon nedeniyle miks
venoz kan, direkt ve hizli olarak pulmoner venlere geger ve ventilasyon perfizyon bozuklugu
yapar. lleri asamalarda buna dilate kapillerde oksijen diftizyon bozuklugu eslik eder. Bugtin
icin bu dilatasyonun sorumlusunun Nitrik oksit (NO) yapiminin degismesi oldugu dtstntimektedir.
HPS' Ii hastalarda ekshale edilen havada NO artisi ve bu hastalarda NO inhibitérleriyle saglanan
iyilesme buna kanit olabilir. Ama NO'nun neden arttigi, karaciger hasariyla iligkisi, portal HT
ve hiperdinamik kardiyak olayla iligkisi hentiz net degildir. Hepatik hasar vasoaktif mediatorleri
ve sitokinleri artirmaktadir. Hayvan modellerinde hepatik endotelin 1'in endotelin B reseptdrlerinin
sayisini artirarak, pulmoner vaskuler nitrik oksit sentaz (eNOS) duzeyini arttirdigi gézlenmistir.
Yine uyarilabilir nitrik oksit sentaz (iNOS) ve hem oksijenaz 1 (HO-1) artisi, NO ve CO dUzeylerini
artirir. Ama halen pulmoner vaskuler remodellingin patogenezi gok acik degildir.

Klinik

Spesifik klinik semptom yoktur. Egzersiz dispnesi ilk semptom olabilir. Hipoksi arttik¢ca dispne
artar. Platipne (oturunca dispnenin artmasi, supin pozisyonunda azalmasl), ortodeoksi (yatar
pozisyondan oturur pozisyona gecgince PO2 de diisme) ana semptomlardir. Ama HPS'de %30
hastada komorbid pulmoner problemler oldugundan bu bulgular patognomonik degildir. Comak
parmak ve siyanoz énemli bulgulardir (Resim 1, 2). Herhangi bir serum testi tanisal degildir.
Akciger grafisi genellikle normal ve solunum fonksiyon testleri spesifik degildir. PPHT'da HPS'li
hastalarda ek olarak gelisebilir.
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Resim 1: Hepatopulmoner sendromunda gomak parmaklar

Tani
HPS'de tani arterial gaz degisim anormalliklerinin ve intrapulmoner dilatasyonun ortaya
konmasiyla olur.

Arteriyel gaz degisim anormalliklerinin ortaya konmasi: Arteriyel kan gazinda oda havasinda
alveoler-arteriel oksijen gradientinin 15-20 mmHG Usttinde olmasi anormallik seklinde tanimlanir.
Pulse oksimetre faydalidir ama beklenenden daha yUksek gosterir. Satlrasyonu % 97'nin
Ustinde olan ama HPS'den sUphelenilen hastalarda kan gazi ¢aligilabilir. Bu bulgulara gore
HPS'nin siddeti belirlenebilir (Tablo1).

Tablo 1: HPS tani kriterleri

Degisken Kriter
Oksijenizasyon defekti Parsiyel O2 basinci <80 mmHg yada Aa 02 gradient >15 mmHG
Pulmoner vaskuler diatasyon Kontrast EKO'da pozitif bulgu yada Tc 99 ile beyin uptake'i >% 6
KC hastalig Portal HT ve/veya siroz
Siddet
Hafif Aa 02 gradient >15 mmHg, Parsiyel O2 basinci >80 mmHg
Orta Aa O2 gradient >15 mmHg, Parsiyel O2 basinci 60-80 mmHg
Siddetli Aa 02 gradient >15 mmHg, Parsiyel O2 basinci 50-60 mmHg
Ok siddetli Aa 02 gradient >15 mmHg, Parsiyel O2 basinci <50 mmHg

intrapulmoner vazodilatasyonun ortaya konmasi:

e Transtorasik kontrast ekokardiyografi, tercih edilen bir testtir. 10 mikronun Ustindeki
mikro hava kabarciklarinin ekoda sol kalpte saptanmasidir. Yiksek sensivitesi vardir ama
spesifikligi nispeten dusuktur.

e Radyonukleotid akciger perflizyon taramasi, alternatif bir testtir. Tc 99 m isaretli alblmin
partiklleri normalde sadece akcigerde akimdle olur. Beyindeki uptake % 6'nin Gstiinde olursa
patolojiktir, sensitivitesi daha dusuk spesifikligi daha yUksektir.

e Pulmoner anjiografi sik kullanilmamaktadir, Akciger BT ile ilgili yayinlar son yillarda
artmaktadir.
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Tedavi

Efektif bir medikal tedavi yoktur. Bugun bilinen tek tedavi yéntemi karaciger transplantasyonudur.
Metilen mavisi ile bazi iyilesmeler tanimlanmistir. inhale L-NAME (nitro | arginin metil ester),
sarimsak tozu, norflaksazin ve transjuguler portosistemik sant ile bazi calismalar vardir. Oksijen
tedavisi faydali olabilir. Karaciger transplantasyonu (KT) tek tedavi yontemidir. 5 yillik yasami
belirgin artirmaktadir. % 85 hastada KT sonrasi gerileme saptanmaktadir. KT yapiimayan HPS'li
hastalarda mortalite cok yUksektir. Duzelme birkag haftada olabildigi gibi HPS'nin siddetine
bagli olarak yillar alabilir. KT'de en énemli mortalite prediktért PO2'nin 50 mmHg altinda olmasi
ve beyin uptake'nin % 20'nin Ustinde olmasidir.

Portopulmoner Hipertansiyon

Patogenez
PPHT; portal basincin yukseldigi durumlarda, karaciger hastaligi olsun yada olmaksizin pulmoner
basincin ylkselmesidir. Portal HT'lu hastalarda pulmoner HT, sirotik kardiyomiyopatide, pulmoner
embolide ve intrahepatik AV fistlllerde ortaya cikabilir. Ama PPHT spesifik bir tanidir ve sag
kalp kateterizasyon kriterlerine gére tani konur:

e Ortalama PAP'in istirahatte 25 mmHG, egzersizde 30 mmHg Ustinde olmasi,

e Artmis pulmoner vaskduler rezistans (PVR>240 dynes/s/cm),

e Pulmoner arter okllzyon basincinin 15 mmHg altinda olmasi.

Nadir olmakla (% 2-10) birlikte oldukga siddetli bir durumdur. Cogunlukla KC hastaligi ve portal
basinc yuksekligi ile birliktedir, nadiren sadece portal sorunlarla ilgilidir. Risk faktorleri net
degildir, kizlarda ve otoimmun hepatitlerde daha siktir, hepatit C'lerde daha nadirdir. Oldukga
yUksek olum riski vardir, karacigerdeki hasarin derecesi ile iligkili degildir.

Patofizyoloji

Patofizyoloji net degildir. Portal basing artisl, splenik vazodilatasyona ve yUksek akimli dolasima
buda pulmoner arter akimini artirarak damar stresine neden olur. Vazoaktif aminlerin metabolize
olamamasi, damar stresi, genetik yatkinlik, otoimmunite ve bilinmeyen nedenler, endotelyal
proliferasyon, dtz kas hipertrofisi, intimal fibrozis, artriopati ve trombozlara neden olur. Vazoaktif
aminler pulmoner vazokonstriksiyona neden olarak basinci artirir.

Klinik

Hastalarda cabuk yorulma, progresif dispne, periferik 6dem, senkop ve gogus agrisi gibi
nonspesifik semptomlar olabilir. Fizik bakida juguler ven dolgunlugu ve 2. kalp sesinde
siddetlenme saptanabilir. Odem ve asit siktir. EKG'de sag aks deviasyonu ve Tele'de santral
PA'da dilatasyon saptanir. Hipoksemi hafif dizeyde vardir ama genellikle HPS'den daha azdir.

Tani

Pulmoner HT'nin ortaya konmasi ve diger PHT nedenlerinin olmadiginin gosterilmesiyle tani
konur. Onemli olan stphelenmektir. Noninvasive olarak Ekokardiografi cok degerlidir.
Ekokardiografi'de sag ventrikdl basincinin 50 mmHg Ustinde oldugu hastalarda sag kalp
kateterizasyonu yapilmalidir.

Tedavi

Henulz optimal bir tedavi tanimlanmamistir. Ama 6zellikle tedavi edilmemis hastalarda prognoz
kotadur. Segilmis hastalarda medikal tedavi ile prognoz daha iyi hale getirebilir. Vazodilatatérler,
ozellikle prostaglandinler, sildenafil ve bosentan transplantasyon yapilsin yada yapiimasin
faydaldir.
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Prostasiklin (epoprostenol), endojen prostasiklin anologudur ve bu konuda en iyi galisimis
ilactir. Sistemik ve pulmoner vazodilatasyon, trombosit agregasyonunda azalma ile pulmoner
arter basincinda azalma, kardiyak outputta dizelme ve klinik iyilesme saglanabilmektedir.
Diger prostasiklin anologlari ile de basarili sonuclar bildiriimektedir. Endotelin 1 anotogonisti
Bosentan, ciddi PPHT tedavisinde oldukca etkilidir. Karacigere olan yan etkileri nedeniyle
siddetli hastalarda kullanimina dikkat edilmelidir. Fosfodiesteraz inhibitért olan sildenafil, hem
daha iyi tolere edilir, hemde yan etkileri daha azdir. Bu ilaglar kombine edilerek de kullanilabilir.
Ca kanal blokerleri portal basinci artirdiklarinda dolayr kullaniimamalidirlar.

Karaciger transplantasyonu (KT) 6ncesi tedavi sUresi yada optimal KT zamani ¢ok net degildir.
KT 8ncesi vazodilatatdr, tedavinin basarisini artirmaktadir. Ama unutulmamalidir ki bu hastalarda
KT sonrasi mortalite yUksektir. KT dncesi operasyon odasinda fark edilen PPHT'da mortalite
¢ok yuksektir. Bu nedenle her KT adayi Doppler ekokardiografi ile dikkatli tetkik edilmelidir.

Tablo 2: HPS ve PPHT'nin karakteristik 6zellikleri

Prevalans % 20 % 4-5
Patofizyoloji Pulmoner damarlarda vazodilatasyon Pulmoner arter P artisi

Sant, gaz degisim anormallikleri Pulmoner rezistans artigi
Semptom Dispne, platipne Dispne
Klinik Siyanoz, comak parmak Asit ve 6dem
Degerlendirme Transtorasik EKO, perfuzyon scan Transtorasik EKO ve kalp katet.
Medikal tedavi ? Vazodilatator
Karaciger traspl. (KT) Orta ve siddetli duizeylerde her zaman Hafif ve orta dlizeyde hastalarda
Post KT Komplet duzelme 77
KT yapilmazsa Kétd prognoz Kot prognoz

Resim 2: Hepatopulmoner sendromunda santral (dudaklarda) siyanoz
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Ozet

Her iki sendrom yukarida ana hatlariyla verilmis ve Tablo 2'de 6zetlenmistir. HPS sirozlu
hastalarda gérilen intrapulmoner vazodilatasyon'a sekonder arteriyel oksijenizasyon defektidir.
KT'nin yeri tartisiimazdir ve olayi geri déndurdr. PPHT ise daha komplike ve prognozu daha
kotudur. KT adayi olan tum hastalar bu iki sendrom agisindan dikkatlice arastiriimalidir.
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Dogc. Dr. Gul Serdaroglu

Hepatik koma, fulminan karaciger yetmezligi ve kronik parankimal karaciger hasarinin alevienmesi
sonucu ortaya ¢ikan mortalitesi yuksek bir tablodur.

Karaciger ve mental fonksiyon iliskisi eskiden beri bilinmektedir. Hipokrat (MO 460-370) hepatitli
bir hastayl kopek gibi havlayan, yardim edilemeyen, sdyledikleri anlasiimayan bir kisi olarak
tanimlamistir. GUntimutzde de bilindigi gibi tum karaciger hastaliklarinin bir komplikasyonu
olarak néropsikiyatrik sendrom gorulebilmektedir.

Hepatik ansefalopati, akut, subakut veya kronik pek ¢ok karaciger hastaliginin bir komplikasyonu
olabilir. Bulgular, hepatik yetmezligin gelisme hizi ve tablonun agirhigi ile iligkilidir. Siroz veya
portosistemik santi olan cocuklarin %10-50'si hastaliklari sirasinda bir kez atak gecirir.

Etiyoloji

En sik neden fulminan viral hepatittir.(%50-75) Diger nedenler; yUksek doz salisilik asit, parenteral
hiperalimentasyon, izoniazid, rifampisin, halotan, alfa metil dopa, azotiyopirin, eritromisin,
sodyum valproat, veya tetrasiklin gibi toksik madde veya ilaclardir. Ayrica bilier atrezi, alfa 1
antitripsin eksikligi, otoimmun kronik aktif hepatit, Wilson hastaligi, Reye sendromunun neden
oldugu son ddénem kronik karaciger hastaliklari hepatik ensefalopatiye neden olabilir.

Siniflama
Dunya Gastroenteroloji kongresi hepatik ensefalopatiyi altta yatan karaciger hastaligina goére
ve norolojik bozuklugun stre ve 6zelliklerine gore iki gruba ayirmistir.

Birinci grup temelde yatan karaciger patolojisine gére ayrilir: Acute liver failure (akut
karaciger yetmezliginde) Portosystemic Bypass without intrinsic liver disease (hepatoselltler
yetmezlik olmaksizin portal-sistemik sant ile) Cirrhosis (siroz ve portal hipertansiyonda)

ikinci grup nérolojik belirtilerin siire ve ézelliklerine gére; Epizodik hepatik ansefalopati:
Kisa zamanda olusur ve agirlik derecesi degiskenlik gdsterir. Persistan hepatik ansefalopati:

Sosyal yasami etkileyen kronik kognitif bozulma goéraldr.

Minimal hepatik ansefalopati: Subklinik gidis gdsterir. Kognitif fonksiyonlarda hafif bozulma
goralur.
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Klinik

Hepatik ensefalopatinin temel isareti oryantasyon, bellek, dikkat ve duygu durumundaki
degisiklikler ve biling durumunda bozulmadir. En erken bulgular, belirsiz, hafif seyirli davranis
degisiklikleri, entellekttel fonksiyonlarda bozukluktur. Ayrica erken dénemde uyku dizeninde
degisiklikler de gortlebilir. Baslangicta verbal yetenek daha iyi korunmustur. ilerleyen dénemde
iste ve okulda performans ve sonra da motor fonksiyonlar bozulur.

Semptomatik hepatik ansefalopati 4 evrede incelenir .

Sirozlu bir hastada mental durumun evrelendirilmesi: West Haven Kriterleri

Evre 0 : anormallik yok

Evre | : uyku duzen degisiklikleri, duygu durum degisikligi, 6fori veya anksiyete, dikkat daginikligi
Evre Il : letarji, apati, zaman icin dezoryantasyon, belirgin kisilik deg@isikligi, uygunsuz davraniglar
Evre Ill : Somnolans, semi-stupor

Agnili uyarana duyarlidir. Konfuze, garip davraniglar, dezoryantasyon gorular. Nérolojik

muayenede hiperefleksi, ndbetler, miyoklonus, hiperventilasyon, Babinski pozitifligi, hipotermi

ve inkontinans goérulebilir.

Evre IV : Koma, mental durumu test edilemez. Agrili uyarana yanit yoktur. Deserebre veya

dekortike postur vardir.

Norolojik Muayene

Piramidal sistem bulgulari vardir. Tonus artigi, reflekslerde artis, ekstansor plantar yanitlar alinir.
Koma ilerledikce hipotoni, Parkinson tablosunda oldugu gibi mimiklerin azalmasi, tremor,
bradikinezi, rigidite gibi norolojik bulgular tabloya eklenir. Diger belirtiler; ataksi, aksiyon
tremoru, dizartri ve ellerin istemsiz fleksiyon-ekstansiyon hareketleridir. Nébet %10-30 hastada
géralur.

ileri evrede beyin 6demi akut karaciger yetmezligi nedeni ile meydana gelen hepatik
ensefalopatilerde sik gérllmesine karsin, kronik karaciger hastaliklarinda nadir gordlur. Beyin
o6demi klinik bulgulari da dilate reaktif pupiller, deserebre postirde artmis kas tonusudur.

Hepatik ansefalopati, portosistemik sant yerlesiminden sonra da goérulebilir. Bu olgularda klinik
bulgular benzerdir, bazi olgularda spastik tetraparezi gelisimi de gorulur.

Laboratuvar

Tani klinik olarak konur. Semptomlarin agirligi ile spesifik laboratuvar testleri arasinda uygun
korelasyon yoktur. Karaciger fonksiyon testleri genellikle anormaldir. Kan amonyak dizeyi
genelde yuksektir, ancak klinik evrenin agirligi ile her zaman korele degildir. Beyin omurilik
sivisindaki glutamin dizeyi kan amonyak dizeyinden daha hassastir ve hepatik ensefalopatinin
klinik evresi ile uyumludur. Néropsikolojik testler 6zellikle subklinik hastalarda fayda saglar.
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Elektrofizyolojik Testler

EEG , klinik evrelemede spesifik olmasa da karakteristik bir testtir.Erken evrelerde alfa ritminde,
teta dalgalari ile karisik progresif yavaglama goértlur. Biling daha da bozuldugu zaman zemin
ritmi daha da yavaslar ve delta dalgalari gérular. ileri evrelerde diger metabolitlerle birlikte
trifazik dalgalar ortaya ¢ikar. Amplitid zamanla diser.
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Resim 1: Hepatik ansefalopati ileri evrede gorulen trifazik dalgalar

Uyariimis potansiyeller: Beyin sapi ve somatosensoriyel uyariimis potansiyelleri gecikir.

Goérintileme

Bilgisayarl beyin tomografisi, erken evrelerde normal olabilir, ilerleyen dénemde kortikal atrofi
veya beyin 6demini gdsterir. Erigkinlerde Wilson disi nedenli kronik hepatik yetmezliklerde,
bazal gangliyon ve 6n hipofizde T1 agirlikli kesitlerde artmis sinyal aktivitesi dikkat geker.
Kraniyal goérantulemeler, karaciger fonksiyon testleri ile, histolojik tani ile, veya MRG'in elde
edildigi zamanda var olan nérolojik tablo ile korele degilidir. MR spektroskopide miyoinositolde
azalma, N-asetil aspartatta korunma ve glutaminde artis gorulebilir. Yapilan ¢calismalarda da
25 kronik karaciger hastasi manyetik rezonans spektroskopi ile degerlendiriimis. Miyoinositol
ve kolinde azalma, glutaminde ise artis saptanmistir.

Noéropatoloji

Sirozlu ve portosistemik santli hastalarin otopsilerinde korteks dahil pek cok beyin bélgesinde
hipertrofik astrositler gértltr. Bu hlcreler hepatik ansefalopatinin baslangicindan kisa bir stre
sonra ortaya cikar ve komanin suresine bagldir. Néropatolojik degisiklikler geri dénusumluddr.
Akut fulminan hepatik yetmezlikte ise major bulgu serebral 6demin varligidir.
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Patofizyoloji

Hepatik ansefalopatinin temel sebebi beyne toksik olan Urunlerin metabolik etkileridir. Kalin
barsaktaki proteinlere bakterilerin etkisi ile olusan bu trtnler normal sartlarda karacigerde
metabolize olur. Parankimal karaciger hasari veya portosistemik santin oldugu durumlarda bu
drtinler ekstraselltler sivida birikir ve beyne ulasir. Ayrica, karaciger yetmezligi olan hastalarda
kan beyin bariyeri bozulur ve zararli maddelerin beyne gecisi artar. Bazi hepatik ansefalopatili
hastalarda dizeyi normal olsa da, amonyak en ¢ok sorumlu tutulan toksindir. Bunun disinda
kisa zincirli yag asitleri, merkaptanlar, nérotransmiterler, inhibitér bir aminoasit olan gama
amino butirik asit de sorumlu tutulmaktadir.

Amonyak-Hepatik Ansefalopati iliskisi

1. Amonyak dulzeyi, hepatik yetmezlikte serum ve serebrospinal sivida artmistir.

2. Hiperamonyeminin derecesi ile komanin derinligi arasinda korelasyon vardir.

3. Hepatik ansefalopatili hastalarda, amonyak metaboliti olan glutaminve alfa ketoglutarat
beyinde ve beyin omurilik sivisinda artmistir.

4. Hepatik ansefalopati, Ure siklus defektlerinin neden oldugu konjenital hiperamonyemi veya
hepatik portokaval ensefalopatinin hayvan modellerinde oldugu gibi néropatolojik hasara
(Alzheimer tip Il astrositler) neden olur.

5. En etkili tedavi amonyak duzeylerinin dusurdlmesidir.

Hepatik ansefalopatide plazma amonyak disinda, beyin amonyak dizeyinin de yikselmesinin
nedeni kan beyin bariyerinin permeabilitesinin bozulmasidir. Bu durum, arteriyel amonyak
duzeyi normal sinirlarda olsa da olusan ansefalopatiyi agiklamaktadir.

- BEYIN
Karaciger
) Glutamin sentetaz
glutamin
Ure siklusu
H u Glutamin (INHz) "
NH; iire iire NH; Iskelet
l\ ; Gl
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NH;
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ortoKava. .
e glutamlﬂ lutamin (IMNH;)
Hepat NH3 lire
portal =
i Sistemik ure
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Gastrointestinal yatak Bébrek
HNitrojen=treaz , amino asit oksidaz>1H; . Nitrojen ekskresyonu
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Beyinde amonyak astrositler tarafindan glutamik asit olusturmak Uzere alfa ketoglutarat ile
birleserek detoksifiye edilir. Glutamik asit de glutamine dénusur. Bu nedenle hepatik
ansefalopatide serebrospinal sivida glutamin dtizeyi yuksek olur. Glutamin dizeyi kan amonyak
dlzeyinden daha spesifik bir testtir. Hepatik ansefalopatide amonyagin rolt sekil 1'de
gOsterilmistir. Hiperamonyemi tek basina hepatik ansefalopatinin agirigini agiklayamaz. En
onemli inhibitér nérotransmitter olan gama amino butirik asit intestinal bakteriler tarafindan
sentez edilir. GABA'nin artmasi ile psikomotor bozukluk ve biling bozuklugu ortaya ¢ikar.
Fulminan karaciger yetmezligi olanlarda GABA duzeyleri artar ve ansefalopatinin evresi ile
koreledir. Artmis GABA duzeyleri GABA transaminaz tarafindan yetersiz hepatik klirensine
bagll olabilir. Bozulmus kan beyin bariyeri ile GABA postsinaptik olarak birikir ve néronal
membran inhibisyonuna yol acar. Deneysel hayvan modellerinde de hepatik ansefalopati kan
beyin bariyeri gecirgenliginin artisi ve plazma GABA duzeylerinde yukselme ile birliktedir.
Kronik karaciger hastaligl ve hepatik ansefalopati ile kaybedilen hastalarda beyin GABA
reseptorleri artmis olarak bulunmustur. Kronik hafif glial 6dem ve GABA etkisi, amonyak ile
birlikte santral sinir siteminde goérulen pek ¢ok semptomdan sorumludur. GABA, postsinaptik
membranda spesifik bir GABA reseptérine baglanir. Bu daha genis bir reseptér kompleksinin
bir pargasidir.

Benzodiazepin ve barbitlratlar da bu komplekse baglanir. Bunlardan herhangi
birinin baglanmasi néroinhibisyona yol acar. Bu kompleksin varligi endojen benzodiazepinlerin
hepatik ansefalopatide rol oynayabilecegini dusundtrmektedir. Nitekim bu tir maddelerin
arttigini ortaya koyan calismalar vardir. Ayrica bir benzodiazepin antagonisti olan flumazenilin
bazi hastalarda ansefalopatiyi gecici olarak geri gevirdigi goértimustdr.

Plazma aminoasit duzeyleri, kisa zincirli serbest yag asitleri ve substans P de hepatik
ansefalopatide yukselir.

Tedavi

Hepatik ansefalopati tedavi ile geri ddnisumladur. En etkin tedavi amonyak dizeyinin ddsurdimesi
ve ortaya ¢ikan komplikasyonlarin tedavisidir.

- Enfeksiyonlar

- Renal ve kardiyovaskuler disfonksiyon

- Varis kanamalari

- Hipersplenizm

- Faktor eksiklikleri de tedavi edilmelidir.

Hepatik ansefalopatinin tedavisinde nérolojik semptomlara yol agabilen alti komplikasyon
vardir: Hipoglisemi, sepsis, koagUlopati sonucu ortaya ¢ikan intrakraniyal kanama, renal
yetmezlik (hepatik yetmezlikli hastalarin yarisinda goérullr), elektrolit dengesizlikleri (6zellikle
hiponatremi, hipokalemi ve hipokalsemi) ve beyin 6demi.

Beyin Odemi

Hepatik ansefalopatide ortaya ¢ikan 6dem, sitotoksik ¢demdir ve kortikosteroidlerin faydasi
yoktur. En iyi tedavi ydntemlerinden biri sivi kisitlamasi ve asiste hiperventilasyondur. Cevresel
uyarilar minimuma indirip ani basing ytkselmelerini de dnlemek gereklidir. Kisa etkili narkotikler
ornegin fentanil kullanilabilir.
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Akut beyin 6demi de tedavi edilmelidir. Mannitol, %3 Ik sodyum klorUr gibi hiperosmolar
ajanlar kullanilabilir. En iyi tedavi yéntemi 0.25-0.5 g/kg dozunda, 4-6 saat ara ile 20 dakikada
intravendz verilen mannitoldtr. Daha yUksek dozlar hiperosmolariteye yol agip, serebral
perflzyonu azaltabilir, bu nedenle 6nerilmez. Genellikle 3-6 doz yeterlidir.Uzun sUreli tedavi
Onerilmez. Mannitol hepatorenal sendromu olan hastalarda énerilmez.

intrakraniyal basing élgimd, riskli bir ydntem olmasina ragmen tedavi etkinligini ve progresyonu
takip agisindan degerlidir. Intrakraniyal monitorizasyon yapilabiliyorsa hipotermi ve barbitrat
komasi 6nerilmektedir. Evre Il ve evre IV hastalarda intrakraniyal basin¢g monitorizasyonun
deneyimli beyin cerrahlari tarafindan yapiimasi énerilmektedir. Fulminan hepatik yetmezlikte
intrakraniyal basing monitorizasyonunun istenmeyen yan etkisi fatal hemorajidir.

Amonyak Yapiminin Azaltiimasi

Amonyak yapimini azaltmak igin;

1. Proteinden kisitl diyet vermek

2. Konstipasyonu 6nlemek

3. Gastrointestinal sistem kanamalarini kontrol etmek

4. intestinal sistemde bakteri icerigini azaltmak gereklidir.

Amonyak, laktuloz gibi emilmeyen disakkaritlerle barsaktan uzaklastirilir. Laktuloz, alt intestinal
sistemde laktik aside donusur, o bélgede pH'I 5.5 'a indirir ve kolonda organizmalarin artisina,
amonyak olusmasina izin vermez. Laktuloz tedavisinin yan etkileri arasinda hipernatremi ve
dehidratasyon vardir.

Amonyak da amonyum iyonuna (NH4) dénusur ve diski ile atilir. Amonyagin dusUsu ile mental
durumda ve EEG bulgularinda dlizelme goérultr. Ayrica Ureaz Ureten bakterilere duyarli olan
neomisin gibi antibiyotikler de amonyak yapimini azaltir.

Ornitin Aspartat: Karacigerde amonyaktan Ure yapimi ornitin aspartat tarafindan uyarilabilir.
Ayrica ornitin, Ure sentezinin ilk basamaginda da rol almaktadir. Ornitin aspartatin, kronik
hepatik ensefalopatili hastalarda belirgin dtizelmeye yol actigi kontrollti bir calismada gosterilmistir.

Sodyum benzoat: Sodyum benzoat kullanarak amonyagin metabolik fiksasyonu bir
cok calisma ile arastinimistir. Bir calismada 10 gr/gin dozda sodyum benzoat alimi laktuloz
kadar etkili bulunmustur. Oral veya parenteral kullanilabilir. En énemli sinirlamasi tadi ve sodyum
yUklemesidir.

Amino asitlerin alfa-keto analoglari: Amonyakla birlesip amino asit olusturan ve deamine
amino asit deriveleri olan dalli zincirli keto analoglarinin kullanimi, sinirh ¢alisma sonucu
nedeniyle tartismali olup temini de olduk¢a zordur.

Helikobakter pilori eradikasyonu: H.Pylori eradikasyonunun kan amonyak seviyesini

dustrdugunt ileri stren yayinlar olmasina karsilik bu konuda prospektif, randomize calismalara
ihtiyac vardir.
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Nérotransmitter Dengesinin Degistirilmesi

Levodopa ve Bromokriptin: Sayet portal-sistemik ansefalopati, dopaminerjik
norotransmisyondaki bir defektle ilgiliyse serebral dopaminlerin yerine konulmasi faydal
olacaktir. Dopamin, kan-beyin bariyerini gegmez, fakat onun prekirsoérl levodopa geger ve
akut hepatik ansefalopatide gecici uyanikliga neden olabilir. Fakat yalnizca ¢ok az sayida
hasta yarar gérmektedir. Bromokriptin, uzun etkili, spesifik bir dopamin reseptdr agonistidir.
Protein kisitlamasina ve laktuloza ilaveten verilmesi, klinik, psikometrik ve elektroensefalografik
duzelmeyi artirir. Tedaviye direncli kronik portal sistemik ensefalopatili ve karaciger fonksiyonlari
iyi olan hastalarda akla getiriimelidir.

Flumazenil: Fulminan karaciger yetmezlikli veya sirozla birlikte hepatik ansefalopati olan
hastalarin %70'inde gecici, degisken fakat belirgin duzelmeye yol acabilen bir benzodiazepin-
reseptdr antagonistidir. Benzodiazepin reseptdr agonist ligandlari ile yarisir ve GABA-
benzodiazepin reseptdr kompleksindeki santral benzodiazepin reseptérlerinin kompetetif
antagonistidir.

Randomize bir calisma, etkisini teyit etmis ve karaciger yetmezliginde beyinde
sentez edilen benzodiazepin reseptdr agonisti ligandlarin etkisini bloke edebilecegini ileri
sUrmdstdr. Bu tur bilesiklerin klinik kullanimdaki yeri hentz kesinlik kazanmamistir. Degisik
zaman araliklarlyla bolus tarzinda 1 ya da 2 mg verilen Flumazenil'in faydali oldugunu gésteren
calismalar, ileride standart tedavide yer alabilecegi konusundaki Umitleri de beraberinde
getirmistir. Kullanimi ile hepatik ansefalopatide klinik ve elektrofizyolojik dizelme saglanmaktadir.
Ancak pediatrik yas grubunda kullanimi ve sagladigi yarar sinirlidir. ilaca yanit gegicidir. Ayrica
anaflaktik reaksiyona neden olabilir.

Dalli zincirli aminasitler: Dalli zincirli amino asitlerin aromatik amino asitlere oraninda bir
azalma, hepatik ansefalopati gelisimiyle iliskilendirilmistir. YUksek konsantrasyonda dalli zincirli
aminoasitler iceren solUsyonlarin infizyonu akut ve kronik hepatik ansefalopatide kullaniimaktadir.
Fakat sonuglar biribiriuyumlu degildir. Kontrollti calismalarin analizi, intraventz dalli zincirli
aminoasitlerin hepatik ensefalopatiyi kontrol ettigi konusunda bir fikir birligi olmadigini
gostermektedir.

Diger Tedavi Secenekleri

Cinko replasmani: Cinko eksikliginin sirozlu hastalarda sik goraldugt ve deneysel
calismalarda ¢inko eksikliginin kan amonyak seviyesinde yUkselmeye neden oldugu
gosterilmistir. Cinko replasmaninin hafif kronik ansefalopatide faydali oldugunu gésteren
yayinlar yaninda, etkisiz oldugunu ileri strenler de mevcuttur.

Hepatik transplantasyon: Karaciger transplantasyonu kronik hepatik ansefalopati problemi
icin kalici bir cevap olabilmektedir. Kronik rekurren veya refraktor hepatik ansefalopatinin
tedavisinde karaciger transplantasyonu artik daha sik giindeme gelmektedir. Fakat posttransplant
hastanin tedaviye uyumu g6z 6éntinde bulunduruldugunda, ciddi, kronik ve/veya tedaviye
cevapsiz olgularda, merkezi sinir sisteminin organik irreversibl bozukluklarr bir kontrendikasyon
olusturmaktadir.
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Oral olarak melatonin verilmesi, L-karnitin, memantin (glutamat reseptér antagonisti),
metiserjid (serotonin antagonisti) ve naltrekson (opioid antagonisti) tedavileri de hentiz deneysel
asamadaki ¢alismalardandir.

Tedavinin sekillendiriimesinde klinik tablonun tipi de (minimal hepatik ansefalopati, akut,
persistan kronik ansefalopati) dnem kazanmaktadir. Minimal ve akut hepatik ensefalopatide
tedavi genellikle ¢ok etkilidir. Fakat kronik seyirli tablolarda tedaviye cevap ¢ok yiz guldartcu
olmayabilir. Hepatik ansefalopatide tamamen diizelme gortlmesi cok nadirdir ve sik kullanilimayan
tedavi seceneklerine basvurmak gerekebilir.

Prognoz

Son iki dekaddir hepatik ansefalopatinin prognozu , yogun bakim tedavi destegindeki ilerlemelere
ragmen degismemistir.1 yillik yasam orani %40, 3 yillik yasam orani %15'dir.Fulminan karaciger
yetmezliginde mortalite orani %75'dir. Agir hepatik komada 6nemli oranda kalici nérolojik hasar
meydana gelir. Ancak akut karaciger yetmezligi nedeni ile ansefalopati gortlen hastalarda
yapisal lezyonlar geri dontsumltadur, genellikle kalici nérolojik hasar kalmaz.
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Dogc. Dr. Cigdem Arikan

Karaciger enerji ve metabolizmanin dlzenlenmesi, besinlerin sindirimi ve emiliminde merkezi
rol oynamaktadir. Bu nedenle karaciger yetmezligi (KY) gelisen hastalarda malnutrisyon kolayca
gelisir. KY olan hastalarda sikligi %65-90 oraninda olup, hastaligin mortalite ve morbiditesini
etkileyen en 6nemli komplikasyonlardan biridir. Malnutrisyonu olan hastalarda hepatik ansefalopati,
tedaviye direncli asit ve varis kanama riski de artmaktadir. Pediatrik son dénem karaciger
hastaliklari (PELD) skoru parametrelerinden biri bdyime olup, malnutrisyon gelisimi
transplantasyon zamaninin geldiginin habercisidir. Daha da 6énemlisi malnutrisyonu olan
hastalarin gerek pretransplant mortalite gerekse posttransplant mortalite ve morbiditeleri
malnutrisyonu olmayan olgulara gére anlamli olarak artmaktadir. Bu nedenle bu hastalarda
malnutrisyon nedenlerinin ortaya konulmasi, erken taninanarak gerekli girisimlerde bulunulmasi
ve uygun onlemlere ragmen dizeltilemeyen hastalarin da transplantasyon programina alinmasi
gerekmektedir.

Kronik Karaciger Hastaliklarinda Malntitrisyon Nedenleri

Kronik karaciger hastaliklarinin tamami cocuklarda protein kalori malnutrisyonuna (PEM) neden
olmaktadir. Ozellikle kolestatik hastalarda PEM diger hastalara oranla daha yiiksek oranda
gorulmektedir. Kronik KY'deki malnutrisyonun nedenleri ¢ok ¢esitlidir. Karacigerin glisemik
kontrolinde bozulma, katabolizmanin artisi, azalmis protein sentezi, yagda ¢ézUnen vitaminlerin
emiliminde azalma yanisira asit, 6demli barsaklar ve karin ici basing artisi gibi nedenlerle oral
alimda isteksizlik veya tolere edememe sik karsilasilan sorunlardandir. Ozellikle infantlarda
artmis kalorik ihtiyaca ragmen gereken kalorinin alinamamasi énemlidir. Kalori ihtiyacinin
karsilanamamasi artmis ihtiyag yanisira, mekanik kompresyona baglh mide kapasitesinde
azalma ve bosalim zamaninin uzamasl, organomagali ve asite sekonder refliye de baghdir.

Malabsorbsiyon ¢nemli diger bir faktérdur. Kronik karaciger hastaliklarinda azalmis safra asid
havuzu yag ve yagda eriyen vitaminlerin malabsorbsiyonuna neden olur. Ayrica bu hastalarda
bozulmus barsak peristaltizmine sekonder gelistigi dustnulen bakteriyel asiri cogalma, portal
hipertansiyona bagli konjesyon nedeniyle emilimde azalma ve protein kaybi da malnutrisyona
katkida bulunmaktadir.
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Cocuklarda az veri bulunmakla birlikte erigkin kronik karaciger hastalarinda artmis enerji
tUketimi de malnutrisyon gelisiminde su¢lanmaktadir. Hipermetabolik durumun gdstergesi olan
dinlenme enerji tuketimi (REE) stabil olan sirotik hastalarda bile ytksek bulunmustur. Biliyer
atrezili cocuklarda REE %29 artmis olup nitrojen balansi da bozulmustur. Hipermetabolik
durumun nedenleri net olarak bilinmemektedir. infeksiyon REE'yi arttiran en énemli faktorduir.
Ayrica portal hipertansiyon ve asitin de arttirici bir etken olup, asit sivisinin bosaltiimasi ve
portal hipertansiyonunun dusdrtimesiyle REE'nin normallestegdi bildiriimistir. Ancak ginumudzde
REE gostergesi olarak kullanilabilecek biyokimyasal veya klinik bir gdsterge bulunmamaktadir.
Bu nedenle artmis REE karaciger hastaliginin ekstrahepatik bir bulgusu olarak yorumlanmaktadir.
Ayrica gocuklarda blylme hormonu axisindeki sapma 6zellikle karaciger kaynakl insulin
benzeri blyume faktér sentezinin yapiminda azalmanin da artmis REE ve degisen metabolik
yanitta etkili oldugu ileri strtlmektedir. Normal kosullarda karaciger aclik durumunda yakit
olarak karbonhidrat kullanirken, bu hastalarda acliktaki fizyolojiye benzer sekilde, yagd kullanimi
ve oksidasyonu artmistir. Yapilan ¢alismalarda, KY olan olgularda aclikta kullanilan enerjinin
%58'inin yag, kontrollerde ise %55'inin karbonhidrat kaynakl oldugu gdsterilmistir.

Klinik Degerlendirme

Hastalarin timu beslenme durumlari acisindan ayrintili olarak degerlendiriimelidir. Ancak bu
degerlendirme oldukc¢a sikintilidir ve standart yontemler cogu kez yetersiz kalmaktadir (tablo
1). Erigkinlerde prognozu belirlemek amaciyla kullanilan subjektif global degerlendirme (SGA)
veya prognostik inflamatuvar ve nutrisyonel indeks (PINI) gibi 6lceklerin gocuk yas grubunda
gecerliligi henlz netlesmemistir. Kronik KY olan hastalar ¢ykd, fizik baki ve antropometrik
Slgtmlerle (agirlik, boy, orta kol gevresi ve triceps kalinligi) basvuruda degerlendiriimeli ve
tekrarlayan olcimlerle izlemleri yapiimalidir. Hastaneye yatirilan hastalarin %80'inde PEM
oldugundan tekrarlanmayan antropometrik lctimlerin degeri bulunmamaktadir. Uc ayin
altindaki hastalarda ciltalti kalinh@i 6lctimu sivi kompartmanlardaki degiskenlik nedeniyle
yapilmamalidir. Bas ¢evresi 3 yasindan kdg¢tk ¢ocuklarda nutrisyonel degerlendirme
parameterlerine dahil edilmelidir. Olctimler hastanin durumuna gore belirlenen intervallerle
ayni kisilerce tekrar edilmeli ve élcumlerin guvenilirligi saglanmalidir. Bu hastalarda vicut
kompozisyonunu degerlendiren diger yontemler kullanilabilmekle birlikte pratik degillerdir ve
cocuklarda gecerlilikleri hentz kanitlanmamistir (tablo 1). Beslenme durumunun
degerlendiriimesinde laboratuvar parametreleri de kullaniimaktadir. Ancak kronik KY'de bu
parametrelerin gtvenilirligi dusuktur. Eksiklikleri yerine koymak amaciyla kullanilmaktadir (tablo
1). Yagda eriyen vitamin dUzeyleri 6 ayda bir tekrarlanmalidir.
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Tablo 1: Beslenme durumunun degerlendiriimesi

- Beslenme ve hastalik 6ykiisi

« Antropometrik élciimler
vlUcut agirhgi,boy, vicut kitle indeksi
bas cevresi
ciltalti kalinlik-orta kol ¢evresi

- Biyokimyasal tetkikler
plazma proteinleri
insdlin benzeri baytme faktord
lenfosit sayisi, CD4/CD8 orani
serum kolesterol
Nitrojen ¢alismalar

« lleri élgiimler
istirahat enerji tuketimi
vUcut hdcre kutlesinin tikenmesi
yag kutlesinin 6lgtimu
total vicut potasyum 6lgimu
biyoimpedans analizi
dual enerji X-Ray absorbometri (DEXA)
el sikma ve solunum kas kuvvetinin élgtimu

Beslenme Destegi

Beslenme destegdi kronik KY olan olgularin izleminde tedavinin en énemli parcasidir. Nakil
dncesi donemde beslenme destegi peroperatif ve postoperatif streci etkileyen en énemli
faktorlerden biridir. Preoperatif beslenme destegi kotd olan ve operasyona agir malnUtrisyonla
giren hastalarin postoperatif solunum ve infeksiyon sorunlari, malnutrisyonu olmayan hastalara
gore anlamli olarak artmaktadir. Operasyon 6ncesi kisa sUreli yogun beslenme destedi ile
hastalarin solunum kaslarinin gtglendigi ve yara iyilesmesinin hizlandigr gésterilmistir.

Hastalarin nutrisyon rehabilitasyonunda en énemli nokta, ihtiyaclarin belirlenip beslenme
semalarinin bireysellestiriimesidir. Destek mutlaka aile, diyetisyen ve doktor isbirligiyle
saglanmalidir. Beslenme destegi planlanirken ayrintili beslenme 6ykusut dikkate alinmalidir.
Hastanin hastaneye yatis 6dncesinden baslayarak nasil, neyle, ne siklikla beslendigi
sorgulanmalidir. Ayrica mutlaka besinin nasil hazirlandigi ve tuketilen miktar 6¢grenilmelidir.
Gunldk alimlar degiskenlik gosterebildiginden 3 gunltk alim kaydettirimelidir. Laktoz intoleransi,
steatore agisindan uyanik olunmalidir. Alim durumu ve reaksiyonlara gére beslenme dtizenlenmeli,
agir hastalarda ani kalori artiglarindan kaginilmalidir. Her zaman ilk tercih enteral beslenme
(oral ve/veya nasogastrik tuple) olmalidir. Secilecek Urin hastaya, etyolojiye ve hastaligin
agirhgina gore degisebilir. Genel olarak agir PEM olan st cocuklarinda semielementer veya
elementer formulalar ile baslanabilir. Enteral yolla uygun beslenme destegi verilemedigi
durumlarda parenteral nutrisyon destedi genel kurallar dahilinde verilmelidir.
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Kronik KY'de kalori ihtiyaci karaciger bozuklugunun derecesine, eslik eden problemlere gére
120-200 kkal/gun olarak degismektedir. GUnldk kalori alimi endojen protein katabolizmasini
Onleyecek sekilde ayarlanmalidir. Stt gocuklarinda kullanilan formulalarin kalori icerigi moduler
drdnler kullanilarak arttirilabilir (fantomalt vb). daha blyUk ¢ocuklarda kullanilacak enteral sivi
dranlerin kalori oraninin yuksek, sodyum iceriginin dtstk olmasina dikkat edilmelidir. Enteral
olarak saglanamayan kalori destegi noktdrnal veya surekli total parenteral nutrisyonla
verilmelidir.Asiri kalori alimindan da kaginiimalidir. Enerji gereksinimini belirgin olarak asan
enerji aliminin enerji tUketiminde daha fazla artisa neden oldugu unutulmamaldir.

Protein yasa uygun gereksinim ve hastalik agirhigr géz énune alinarak verilmelidir. Kolestatik
cocuklarda protein alimi 2.5-3 gr/kg/gun olarak 6nerilse de hastanin yasi, eslik eden bulgular

ve hastaligin agirigina gore bu miktar degisebilmektedir. Ozellikle dalli zincirli aminoasitlerden
zengin beslenmenin kolestatik cocuklarda prognozu pozitif etkiledigi gosterilmistir. Bu nedenle
proteinin %30-35'i BCCA olarak verilebilir. BCCA verilmesi ansefalopati riski olusturmadan

pozitif nitrojen dengesi ve nitrojen aliminda denge saglar.

Hepatositlerin ana enerji kaynagdi lipidlerdir ve gerek akut gerekse kronik karaciger yetmezliginde
lipid kullanimi faydalidir. Ancak bu hastalarda lipid metabolizmasi da bozulmustur. Uzun zincirli
yag asitlerinin ketona dénUsimud bozuldugundan kisa zincirli yag asitleri artmistir. Kolestatik
hastaliklarda safra asitleri ile emulsifikasyon bozuldugundan lipid malabsorbsiyonu da gelisir.
Bu nedenle bu hastalara dogrudan emilebilen orta zincirli yag asitleri (MCT) verilmelidir. MCT
verilen yag iceriginin %50'sinden fazlasini olusturmamali, MCT/LCT orani 50/50 olmalidir.
Lipidlerden saglanan kalori, nonprotein kalorinin %60'indan azini olusturacak sekilde
ayarlanmalidir. Bu hastalarda omega -3 yag asidi iceren Urtnlerin etkinligi, hentz kanittanmamis
olmakla birlikte kullanilabilmektedir.

Vitamin ve eser element eksiklikleri de kronik KY'de gerek alim gerekse metabolik yolak
veya emilim kusurlarina baglh olarak sik goérultr. Sirotik hastalarda folat, riboflavin, B6-B12,
pantotenik asit ve A vitamin konsantrasyonlari azalirken tiamin duzeyleri degismemektedir.
Karaciger nakil listesinde bekleyen hastalarin %63'Unde A vitamini, %25-96'iInda D vitamini
eksikligi saptanmistir. Cinko eksikligi de sik olup hepatik ensefalopatiye katkisi bulundugu ileri
sUrtlmektedir. Bu nedenle hastalara yagda eriyen vitamin ve eser element destegi uygun
sekilde verilmelidir (tablo 2).
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Tablo 2: Onerilen vitamin ve eser element dozlari

Vitamin Doz ve uygulama Monitorizasyon (3-6 ay)
A <10 kg 5000 IU/gtn

>10 kg 10000 IU/gin IM Serum retinol/RBP >0.8
E TPGS-E * 25 IU/kg/gun

Asetat _-tokoferol
IM 10 mg/kg (max:200 mg)

3 haftada bir Vit E/total lipids > 0.6 mg/g
D 25-OHD:1 m_/kg/gun po
IM- 30000 1U/dose,
2 ayda bir 25 OHD kan duzeyi >14 ng/ml

S

<5 kg 2 mg/hafta

5-10 kg 5 mg/hafta

>10 kg 10 mg/hafta
(miceller formu)

IM 5-10 mg 3 haftada bir

Suda eriyen vitaminler RDA dozunun 2 kat

Ca 25-100 mg/kg/gun Serum duzeyi
selenium 1-2 mg/kg/gtn Serum duzeyi
Cinko 1 mg7kg/gun Serum duzeyi
Fosfat 25-50 mg/kg/gin Serum duzeyi
Fe 2707

Metabolik karaciger hastaliklarinda beslenme: Hastaligin tipine gére beslenme stratejisi
olusturulmalidir. Bu hastalarin ortak 6zelligi hipoglisemi riskinin ylksek olmasidir. Bu nedenle
kan sekeri izlemleri sik araliklarla yapiimalidir. Glikojen depo hastalarinda nisasta gibi kompleks
karbonhidratlar verilerek hipoglisemiler kontrol edilebilmektedir. benzer sekilde galaktozemide
anne sutlintin kesilerek galaktomin 19 gibi galaktoz icermeyen formulalarla beslenme destegi
saglanmalidir. Tirozinemi ve herediter fruktoz intoleransi gibi hastaliklarla da 6zel Urtinler ve
diyetin ayarlanmasi ile hastalik ve komplikasyonlari kontrol altina alinabilir.

Akut karaciger yetmezliginde beslenme: Bu hastalar daha ¢nceden saglikli olduklari igin
genellikle malnutrisyon saptanmaz ve malnutrisyon hastanede yatis surecinde gelismektedir.

AKY olan hastalarda en énemli sorun hipoglisemi olup, parenteral glukoz destegi veya oral
nisasta destegi ile 6nlenebilir. Ensefalopatisi olan olgularda protein kisitlamasi yapiimalidir.

BCCA kullaniminin faydasini gésteren kanitlar bulunmamakla birlikte merkezlere gére uygulamalar

degiskenlik gostermektedir. AKY olan hastalarda beslenme destegi ve icerigi konusunda
kontrollt randomize ¢alismalar bulunmamaktadir.
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Karaciger transplantli cocuklarda beslenme: Preoperatif ddnemde kolestaza veya primer
hastaliga yonelik 6zel beslenme semalari gerekirken, postoperatif ddnemde dnerilen 6zel bir
drdn bulunmamaktadir. Agizdan besleme, yapilan safra anastomozunun tipi, hastanin genel
ve nutrisyonel durumu géz 6nline alinarak yasina uygun olarak baslanmalidir. Ventilatér destegi
alan olgularda da enteral beslenme en kisa zamanda basglanmali, uzun sureli beslenme destegdi
olmayanlara, hiperosmolar enteral Grtnler vermekten kaciniimalidir. Minimum miktarla baglanarak
kademeli olarak arttinimalidir. Aspirasyon riski yUksek olan bir yas alti sut cocuklarinda abdominal
distansiyon, solunum sikintisi gibi durumlarin varliginda oral beslenme ¢ok dikkatli yapilmalidir.
Postoperatif donemde agri, asit, 6demli barsaklar ve karin i¢i basing artisi gibi nedenlerle oral
alimda isteksizlik veya tolere edememe sik karsilasilan sorunlardandir. Bu hastalarda nedene
yonelik tedavi ile birlikte enteral nutrisyon desteg@i saglanmalidir. Karaciger transplantli hastalarin
postoperatif ilk iki gindeki enerji tuketimleri ve nitrojen dengeleri incelendiginde, eneriji
tuketimlerinin 1.37 kat arttigi ve negatif azot dengesinde olduklari saptanmistir. Bu nedenle
erken postoperatif ddnemde tam oral beslenmeye gecis slUrecinde, hastalara parenteral
nutrisyon (TPN) destegi de verilmelidir. Genel TPN prensipleri bu hasta grubunda da gegerlidir.
Ancak erken dénemde, kullanilan steroide bagl hipergliseminin sik géraldigd unutulmayarak,
glukoz konsantrasyonu dustk tutulmalidir. Yakin monitorizasyonla artiglar yapiimalidir.
Hipergliseminin kontrol edilmesi amaciyla 5 gr glukoz 1 Unite insulin ile tamponlanlanabilir.
Hastalara insulin puseleri uygulamalarindan kag¢inilmalidir. Protein yasa uygun gereksinim
belirlenerek verilmelidir. Greft fonksiyonu normal olduk¢ca 6zel aminoasit solUsyonlari
kullaniimamaktadir. Lipid soltsyonlari 1 gr/kg/gin olarak baslanarak kan trigliserid duzeylerine
gore arttirilir. Lipidlerden saglanan kalori, nonprotein kalorinin %60'iIndan azini olusturacak
sekilde ayarlanmaldir. Glutamin ve omega -3 yag asidi igeren Grunlerin etkinligi, hentz
kanitlanmamis olmakla birlikte, multivitamin ve eser element destegdi ile birlikte
uygulanabilmektedir.

Hastalara beslenme destegi mutlaka diyetisyen- ebeveyn isbirliginde verilmelidir. Hastalarin
mobilizasyonundan sonra, uygun blyUme hizini yakalayabilmeleri igin gereksinimlerinin ve
degisikliklerin zamaninda belirlenmesi gerekmektedir. Bu nedenle her gun hedeflenen ve
alinan kalori protein igerigi saptanmali, hastanin gunltk tarti alimi takip edilmelidir. Steroid
kullaniminin yol actigi istah artisl, kisa dénemde iyi olmakla birlikte uzun dénemde obezite ile
sonlanabileceginden, bu konuda aileler bilgilendiriimelidir.
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