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Siroz

* |lerleyici karaciger hastaliklarinin sonucu

__ISisorganize karaciéer
ve fonksiyon bozuklugu

e v. oo 8
Inflamasyo ~ Fibrozis Nodiiler dejenerasyon




Siroz

* Eriskinlerden farkl !
* Etyoloji
* Cocuk buylyen ve gelisen yegane varlik

* Kronik hastaliklarda nutrisyonel durumu hizla bozulur ve bunun dizeltilmesi

hayatta kalmak icin sarttir.



Sirozlu cocuklarda etyoloji ve tanisal testler

Hastalik Tanisal test

Biliyer atrezi Intraoperatif kolanjiyogram

Koledok kisti USG, MRCP (manyetik rezonans kolanjiyopankreatikografi)

Primer Sklerozan Kolanjit USG, MRCP, karaciger biyopsisi

HBV HBeAg/HBeAb, HBV DNA

HCV Anti-HCV, HCV RNA

Otoimmun Hepatit ANA, anti-smooth muscle Ab, Anti-Liver-kidney microsomal Ab

Alfal-antitripsin eksikligi - Serum al-antitripsin duzeyi ve fenotip

Galaktozemi idrarda indirgen madde, eritrositte galaktoz-1 fosfat tiridil transferaz

Alagille sendromu Karaciger biyopsisi, fizik muayene bulgulari, genetik test

Wilson Hastaligi Seruloplazmin, 24 saatlik idrarda bakir, Kayser-fleischer halkasi,
karaciger bakir konsantrasyonu olcimi

Tirozinemi tip 1 idrarda suiksinilaseton, kanda asiri yiiksek alfa fétoprotein



13 yasinda, kiz

* Daha onceden yakinmasi yok

* GOzlerde sararma

* Son iki haftadir halsizlik, karin agrisi

e Ates, kusma, ishal yakinmasi yok

e Zaman zaman acik renkli, yumusak diskilama +

* Govdede, ekstremitelerde kasinti, burun kanamasi +
e |ki yildir zaman zaman gozlerde sararma 6ykusi +
*{lac kullanimi ya da alerji 6ykisu yok.

 Ailede benzer dyku yok

Cordova J et al. Pediatrics Annals 2016;45:e-427



13 yasinda, kiz

Fizik muayene

 Skleralar ikterik
e Karaciger sag kosta yayraltinda 3 ¢cm dlzensiz kenarli ele geliyor

* Dalak sol kosta yayi altinda 4 cm palpabl, Traube alani kapali

* Gobek cukuru silinmis.

Cordova J et al. Pediatrics Annals 2016;45:e-427



13 yasinda, kiz

Laboratuvar
Normositer anemi (Hb:8.7g/dL)
Trombositopeni  (59x10°)

Koagulopati (INR:2.1) INR= (PT test/PT normai) '
Hipoalbuminemi. (2.2g/dL)
Total protein: 8.3g/dL

Hepatit/kolestaz  (AST: 304 U/L, ALT 133 U/L, direkt biliriibin: 11.8 mg/dL)
Abdominal USG: Hepatomegali (ekojenitesi artmis), splenomegali



13 yasinda, kiz

K vitamini ve taze donmus plazma sonrasi transjuguler karaciger biyopsisi

!

Makronodiler siroz ve otoimmun hepatit ozellikleri

y

Steroid tedavisi

U

Tedaviye yanit yok

U

Karaciger nakil bekleme listesine alindi



Patofizyoloiji

Inflamasyon

Hepatosit hasari

&

Fibrozisi> Parankimal hiicre yikimi ﬁEkstrasellﬁler matriksj> Yapisi ve fonkS|ycTIar|
| bozulmus karaciger

1 | depolanmasi

Yeni hepatosiﬂer ) Ekstraselliiler matriks degisimi
> (kollajen =» fibrozis, Hepatik stellat hiicreler)

Rejeneratif slirec = Hepatosit yapimif,

Rejenerasyon (EGF, TGF a,B, FGF)  Proliferasyon A



Siroz siniflamasi

0 Morfolojik gorlinime gore:

e Makronodller

~

 Mikronoduler

o Y
/» Histolojik gériiniime gore:
* Periportal
* Centrilobuler
* Bilier

\__*Mixed -

«

N

Klinik duruma gore:
* Kompanze
* Dekompanze

~




Klinik ozellikler

e Gastrointestinal

* Hematolojik

e Santral sinir sistemi
* Dematolojik

* Pulmoner

e Renal

* Endokrinolojik



Klinik 6zellikler- Genel

* llerleyici karaciger hastaligi sonunda vicuttaki bitin organ
sistemlerini etkiler

* Cocuklarda sirozun klinik 6zellikleri cok cesitli olabilir:
* lyi bilyimeyen asemptomatik bir cocuk veya

 Klasik siroz bulgularn (abd. distansiyon, asit, 6dem, portal hipertansiyon ve
ensefalopati)olan bir cocuk



Klinik Ozellikler - Gastrointestinal

* Portal Hipertansiyon
 Ozofageal ve/veya gastrik varisler ~-Hematemez !

* Asit
o Biliyer staz =2 yag malabsorpsiyonu, ADEK eksikligi
* Hipersplenizm =2»hemoliz = pigmente safra taslari




Klinik 6zellikler - Hematolojik

= Anemi, trombositopeni, koagulopati

- Kronik gastrointestinal kayip |
ronl gas .rom es 1na aylp- N Ahem
Hipersplenizme bagl hemoliz

Dalakta sekestrasyon = rolatif trombositopeni
Yapimin azalmasi ya da RES'de klirens =2 kiiciik trombositler (MPV /)

Karacigerde koag. faktorlerin yapimi

e , K vitaminine bagh faktorler (I, VI, IX, X) {,
* Yag malabsorpsiyonu

» Hemostazdaki dengesizlik = kanama riski 4* ve tromboemboli riski




Klinik Ozellikler — santral sinir sistemi

* Okul performansinda kotulesme

* Uyku bozukluklari

* Kisilik ve duygu durum degisiklikleri
* Huzursuzluk

 Mental durum degisiklikleri

* Hepatik ensefalopati (hafif <> agir)

 Mental durum
* Motor fonksiyon

e Kas tonusu

* Refleksler ile birlikte tremor ya da asterixis ( en karakteristik SSS tutulum o6zelligi=
flapping tremor) https://www.youtube.com/watch?v=C1dxhupRAS]

—



https://www.youtube.com/watch?v=C1dxhupRA8I

Tablo 2. Cocuklarda hepatik ensefalopati evreleri®.

Evre Klinik bulgu Refleksler Norolojik bulgular EEG degisiklikleri

0 Yok MNormal Yok Mormal

I Bebek/Infant: Aglama, huy degisiklikleri, Normal veya hiperrefleksik  Uygun bir de gerlendirme
uyku diizeninde degisikliklik, aileye gore yapmak miimkiin olmayabilir.
gocugun oldugundan farkli davranmas:

Biiyiik cocuk/adolesan: Konfiizyon, MNormal Tremor, aprakst, Normal veya teta nitminde
oryantasyon/dikkatte bozulma, unutkanlik yazinin bozulmasi yavaslama Trifazik dalgalar

II Bebek/Infant: Aglama, huy degisiklikleri, Normal veya hiperrefleksik Uygun bir deerlendirme
uyku diizeninde degisikliklik, aileye gore yapmak miimkiin olmayabilir
gcocugun oldugundan farkli davranmasi

Biiyiik cocuk/Adolesan: Uykuya meyil,  Hipemefleksik Disarti, ataksi Anormal yaygin yavaslama.
uygunsuz davramslar, Basit emirlere yamt trifazik dalgalar
verebilir

Il  Bebek/lInfant: Uykuda derinlesme (ancak  Hiperrefleksik Uygun bir degerlendirme
uyandirilabilir) oygunsuz hareketler yapmak miimkiin olmayabilir
Biiyiik cocuk/Adolesan: Stapor, Basit Hiperrefleksik, Rijidite Anormal yaygin yavaslama,
emirlere hala yamit verabalir Babinski (+) trifazik dalgalar

A% Bebek/Infant: Refieks yok Deserebre / dekortike

IVa: Komatdz, agrili uyarana yamt (+)
IVD: Agnih uyarana yamit (-)

Biiyiik ¢cocuk/Adolesan: Refieks yok Deserebre / dekortike Anormal, ¢cok yavas, delta
IVa: Komatdz, agnl uyarana yamit (+) aktivite
IVb: Agrili uyarana yanit (-)

* The Pediatric Transplant Manual 2nd edition (Management of abdominal transplant surgery; Eds: Lisa Remaley, Bill McGhee, Jorge Reyes,
George Mazariegos): Acute liver failure in pediatric Patient, pp:10-29 (Copyright 2009, Children’s Hospital of Pittsburgh of UPMC Health
System)



Klinik 6zellikler — Dermatolojik

* Biliyer obstriksiyon =2 sarilik, kasint

* Vaskiler degisiklikler =2 ani kizarma, solukluk, spider angiomata,
palmar eritem (hastalik ilerledikce goruliir)

* Muehrcke’s tirnaklari: tirnak yataginda horizontal beyaz bantlar.




Klinik 6zellikler — Pulmoner

* Hepatopulmoner Sendrom

Pulmoner yatakta arterioven6z shunt gelisimi nedeniyle hipoksi ve siyanoz

Portopulmoner hipertansiyon

Hiopksi, dispneye neden olur ve O, destegi gerekir.

Uzun sirelisiyanoz comak parmaga neden olur.




Klinik 6zellikler — Renal

* Hepatorenal sendrom

* |leri evre sirozun hayati tehdit eden komplikasyonu

e Ciddi dolasim bozuklugu

e Splanchnic vazodilatasyonun neden oldugu sistemik vazodilatasyonu
kompanze  etmek icin aktive olmus vazokonstruktor sistemlerin asiri
cahsmasina bagl renal arter vazokonstriiksiyonu ile karakterize fonksiyonel

bir hastalik

Acevedo JG et al, World J Hepatol 2017; 9 293-299



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5332418/

Hepatorenal sendrom

* Sirotik karacigerde hepatosit ve stellat hiicreden =2 vazodilatorler (NO,
kannabinoidler) =2 splanchnic arteriyel vazodilatasyon = Ort. arteriyel P {,
=>» sempatik sinir sistemi aktivasyonu = dolasimda NA M+ Kardiak ouput

* Splanchnic arteriyel vazodilatasyon + vazokonstriiktor sistemler =2 renin-
angiotensin-aldosterone aktivasyonu ve vazopressin salinimi =» Na ve su
retansiyonu (bobrek) =»  asit, serbest su tutulumu (vazopressinle) =»
hiponatremi

* Splanchnic vaskuler yatak tum bu vazokonstriktor sistemlere (femoral
brakiyal damarlar-kramplar; beyin damarlari-ensefalopatide rol oynar; renal arterler-
hepatorenal sendrom) direnglidir.

e Ort. renal arter resistif indeks T

* Yuksek volimlu parasentez sonrasi da HRS gorulebilir, bu tur parasentezlerde
albumin replasmani gereklidir.

Acevedo JG et al, World J Hepatol 2017; 9 293-299


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5332418/

Klinik 0zellikler — Endokrin

Sirozda,

* Hormonlar konjuge ve metabolize edilemez=>» hiperinsiilinemi =» DM

e Adrenal hormonlar metabolize edilemez =2 androstenedione
yapimi‘* =» estrone’dan estradiol’e doniisiim 4 = jinekomasti

* Hepatik testosteron yapimi |, =2 yuzde killanma {,, sekonder seks
karakterleri gelisimil,

* Puberte gecikmesi




Sirozlu ¢ocuklarda fizik muayene bulgular

Muayene Bulgular

Genel Kaseksi, dismorfik bulgular, hepafik fetor

Bas, boyun Skeral ikter, dis-eti kanamalari

Solunum ve KVS Jinekomasti, kalpte Gftiriim, siyanoz, dispne, O, desatilirasyonu, M juguler
venoz basing

Karin Distansiyon, kaput meduza, hepatomegali, biylimius kc sol lobu, kigtlmus-
fibrotik karaciger, splenomegali, asit

Genitoluriner Inguinal herni, testikiler atrofi, hidrosel, hemoroidler

Kas-iskelet Kas glicslizligl, subkutan yag dokusu {,, kemik kiriklari

Cilt-Sag ' Sarilik, ani kizarma, palmar eritem, solukluk, 6riimcek nevuslar,

telenjiektaziler, Muehrcke’s tirnaklari, berelenme, petesi, ksantomlar, alopesi

Santral sinir sistemi  Duygu durum boz., mental durum deg., somnolans, anormal davranis, gece
korlagl, anormal DTR, tremorlar, asteriksis, periferal ndropati




Sirozlu cocuklarda laboratuvar

Tanisal Yontem Bulgular

Tam kan sayimi Anemi, l6kopeni, trombositopeni, Burr ve target hiicreleri
Karaciger fonksiyon AST ve ALT'de hafif anormallik, dusik albimin, globilinlerde
testleri degisken ‘yukseklikler, direkt biliribinl™ (biliyer sirozda ve
dekompanze sirozda), ALP ve GGT’de degisken anormallikler
Koagiuilasyon profili ~ Kvitamini tedavisine cevapsiz uzamig INR, degisken PTT uzunlugu
Goriintiileme USG veya BT veya MRI: anormal karaciger yapisi ve nodularite

Doppler akim: Hepatofugal portal akim, portal ven trombozu

Histopatolojik bulgular Rejeneratif noduller ve onlari cevreleyen fibrozis. Biliyer siroz:
hepatosit ve kanalikuler kolestaz, safra kanal kaybi veya duktal
proliferasyon




Tedavi yonetimi



Asit tedavisi

e Az dolum

* Agiriakim Asitolusumunda 3 teori
* Periferal arteriyel vazodilatasyonJ:'

ﬂSistemik vazodilatasyon + splanchnic dolasimda portal hipertansiyona bagli uygunSL}
sivi sekestrasyonu = Renal perflizyon { = Renin-angiotensin-aldosterone sistemi ve
sempatik SS aktivasyonu =» su ve tuz tutulumu

* Plazma voliim 1> = periton bosluguna asiri sivi akimi
* Hipoalbuminemi ve azalmis onkotik basin¢ = asit birikimi‘I

* Sirotik karacigerde artmis lenflerden lenf sivisi direkt periton bosluguna sizmasi =2 asit

\birikimi’]\ /




Asit tedavisi

Asit varligi spontan bakteriyel peritonit ve hepatorenal sendrom riskini
arttirmasi nedeniyle mortalite tUzerine ¢cok etkilidir.

1. Tuz kisitlamasi (birinci basamak)

2. Diuretik (ikinci basamak)
Spironolakton- aldosteron antagonisti
Loop ditretikleri-gerekirse (Furosemid)
Tek basina ya da kombine

Yakin kan basinci ve kan é izlemi

3. Serum albimin <3g/dL ise alblimin infiizyonu arkasindan IV furosemid
4. Terapotik parasentez



Portal hipertansiyon tedavisi

= Normal portal ven basinci : 5-10 mm Hg

= Normalde iki vendz sistem arasindaki-basing farki (=hepatik venoz
basin¢ gradienti [HVPG]) < 4AmmHg’dir.

= PORTAL HIPERTANSIYON =portal ven basinci > 10mmHg
veya
HVPG >4 mmHg

®» H\V/PG > 10 mmHg= Agir PH = Ozofagus varisleri
®» HVPG > 12 mmHg -> varis kanamasi gorulir.




Portal hipertansiyon tedavisi

* Portosistemik shuntlar
* Gastrik ve 6zofageal varislerden hayati tehdit eden kanama

Proksimal mide ve distal Mideﬁiﬂh.._deorner vem Azygos ven Submukozal

o0zofagus Fra\t N\ A d gastrodzofageal varisler

Anterior karin duvarr FaIsifé_rum ligamanda Epigastrik karin Kaput meduza
Umbilikal ven duvari venleri

Splenik ven dali Sappey’s venleri
(kc, diafram cevresi)

.JR_é;'trdp_er-it;c_)_ﬁ_'efal"”? Sol renal ven Genellikle yok
\ " 4 Retzius veni Genellikle yok
Anorektal Orta ve superior hemorrhoidal Inferior Bazen hemorrhoidle karisir

venler Hemorrhoidal ven



Portal hipertansiyon tedavisi

Genel yaklasim

* Intravaskiler volimu dizeltmek

Anemiyi dizeltmek

Portal basinci dustirmek

Kanama yerini bulmak

Kanamay! durdurmak ve tekrarini onlemek



Portal hipertansiyon tedavisi

Primer profilaksi
Ilk kanamanin odnlenmesi

Nonselektif B-blokurler (propronalol, timolol)
* Plasebo ile karsilastinldiginda %50 etkili

* Propronolol +isosorbide-5-mononitrat (1 mg/kg/guin-iki doza béliinerek) daha
etkili-olabilir.

« Kistik fibrozis ve astimda dikkat ! bronkospazm
Skleroterapi: primer profilakside yeri yok.
Bant ligasyonu: Secilmis vakalarda



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)

* |ki venoz yol acilmali
* Kan ve sivilarla volim replasmani

* Tasikardi kompansatuvar sok bulgusu ! Beta blokiir maskeler | DIKKAT,
beta blokiri kes.

* Santral venoz oksijen saturasyonu ve venoz laktat diizeyi doku
perfizyonunun gostergesi

 Beraberinde olabilen akciger, konjenital kalp hastaliklari, vas,

hemodinamik durum, kanamanin 6zellikleri géz onine alinarak hedef
Hb diizeyi 7-9g/dL olmal




Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)

* Koagulopati duzeltilmeli

» K vitamini eksikligi — 6zellikle kolestatik karaciger hastaliklarinda
 Derin trombositopeni (<20 000-50 000/mm?3) varsa trombosit verilmeli

* Rekombinant Faktér- Vlla kullanimi cocuklarin akut varis kanamalarinda
onerilmiyor, (Eriskinde etkinligi?)

* Antibiotik profilaksisi — bakteriyel enfeksiyon siiphesi varsa verilmeli



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)

* Nazogastrik tup yerlestirilmesi
e Kanama yerinin belirlenmesi
e Kanama miktarinin belirlenmesi
* Protein iceriginin uzaklastirilmasi acisindan gerekli
* Oda i1sisinda steril su ya da serum fizyolojik kullanilmal

* IV H; reseptor blokuru veya PPI
* Hepatik ensefalopatiden koruma



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)

* Ust GiS endoskopisi

24 saat icinde cocuk stabil olur olmaz yapilmal

Akut varis kanamasinda ‘endoskopik. varis tedavisi sarttir ve ilk tercih
endoskopik bant ligasyonu olmalidir.

Bebeklerde ve teknik zorluk yasanan vakalarda skleroterapi yapilir.
* Balon tampon: Kanama hicbir sekilde kontrol edilemezse yapilmalidir.

Sengstaken — Blakemore tipU
/ 2 balon, 4 tup
L e
CQ Komplikasyonlari !

her 6-12 saatte bir 5 dakika indirilir, tekrar sisirilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

* Vazoaktif ilaglar

* 5 glinden uzun sure ile ve mutlaka endoskopik tedavilerle birlikte
kullanilmalidir.

1. VAZOPRESSIN:
e Yarilanma omri 30 dakika
* 0.33 U/kg bolus >20dakika siirede.
*.0,002-0.005 U/kg/dak .(maksimum 0.01 U/kg/dak.) devamli inflizyon

* 'Yan etkileri: sistemik vazokonstriksiyon, bagirsak iskemisi, kalp-bobrek iskemisi.
Nitrogliserin bu yan etkilerini duzeltebilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

2. TERLIPRESSIN:
* Vazopressinin-uzun etkili sentetik analogu
* Daha azyan etki
» Devamlrinfizyon gerekmiyor

e 2mg IV her 4 saatte bir — kanamasiz 24-48 saat gecene kadar devam
edilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

3. SOMATOSTATIN ve OKTREOTID:

* Ayni farmakolojik etki
e Oktreotidin yarilanma émru daha uzun
PH’lu cocuklarin %71’inde GIS kanamasini durdurur.

* Doz: somatostatin: 250ug IV bolus, 250 pg/saat devamli infiizyon (3-5 pg/kg
bolus, 3-5ug/kg/saat devamli inflizyon)

Octreotid: 1-2ug/kg bolus sonra 1-4-5ug/kg/saat inflizyon
Hemostaz saglandiktan sonra her 12-24 saatte bir doz azaltilir, sonra kesilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Endoskopik tedavi-Skleroterapi

Kullanilan ajanlar:

Polidocanol (%0.5-1-2-3)

Na tetradocyl sulfate (%1-3)
Na Morrhuate (%5)
Ethanolamine oleate (%5)
Butyl cyanoacrylate (glue)
Poly N-acetyl glucosamine jel
Absolu alcohol

Phenol

* Thrombin (1000U/mL)

* Cephalotin



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Skleroterapi komplikasyonlari

* Perforasyon * Motilite bozukluklari
e Kanama * LES basincinda azalma
* Ulserasyon * Portal hipertansif

. gastropati riskinde

Striktur-gelisimi

y artis?
Retrosternal agri,

* Bronkodzofageal fistll

disfaji | _
+ Plevral effiizyon, X-ray - Bakteriyemi
degisiklikleri * Ates
* Silotoraks e ARDS

e Perikardit * pnomotoraks



Acil tedavi
(akut varis kanamasina yaklasim)

Endoskopik tedavi - Bant ligasyonu (EBL)




Skleroterapi — Bant Iigasyonu karsiastiriimasi
_

Akut varis kanamasi kontrolu Etk|I| Etkili

Ozofagus varisleri eradikasyonu Etkili Etkili

Ozofagus varisleri eradikasyonu i |g|n gereken »'-'-':~__ _Fazla Az

islem sayisi ' g

islem arasi kanama Yuksek risk Dusuk risk

Portal hlpertan5|f gastropatl ya da izole gastrik Yuksek insidans Etkisi yok

varis gelisimi \ \\

Ozofagus ulserlerl Derin Ulserler Yizeyel Ulserler

Dlger kompllkasyonlar Ozofageal perforasyon  Ozofageal perforasyon riski
Striktar dusuk

Motilite bozukluklari
GER



Sekonder profilaksi

= B-bloklr

= Skleroterapi (tekrarlama orani %25)

= Bant ligasyonu (tekrarlama orani %4)

™ Cerrahi shunt, TIPS

= Karaciger transplantasyonu (Sirozda,Child-Pugh B-C)



Kanamanin kontrol edilemedigini gésteren kriterler:

e > 120 saat (5 gtin) kanama

* Asagidakilerden biri nedeniyle tedavi degisikligine ihtiyac olmasi

» Taze hematemez veya nazogastrik tip aspiratinda > 2mL/kg veya 100mL taze
kan (tedavi baslandiktan > 2saat sonra)

= 24 saat icinde (ilk resusitasyon sirasinda kan verilmeden) Hb’de 3g (Htc'de %9)
disme olmasi



Tedavi etkisiz ise yapilacaklar

e 5 gln icinde kanama tekrarlarsa endoskopik girisim tekrarlanir.

e Kombine farmakolojik ve endoskopik tedaviye ragmen inatc

kanamalarda TIPS en iyi-yol. TIPS'in uzun sitre acik kalmasi icin
ugrastimalidir.

* TIPS yapilamiyor ya da kucuk cocuklar icin deneyim yoksa portosistemik
shunt dastnudlmelidir.

Shunt operasyonlari:

* Mezokaval shunt - PORTOSISTEMIK
» Distal splenorenal shunt (Warren) - PORTOSISTEMIK
« Rex shunt — PORTOSISTEMIK DEGIL !



Portosistemik shuntlar

e Karaciger by-pass edilir
» Karacigerin sentez fonksiyonlari dlzelmez hatta uzun dénemde.....

 Varis kanamalari azalir, hipersplenizm azalir



Rex shunt

(mezenterikolenf portal ven bypass; mezoreks bypass; mezoportal bypass)

e Karacigere kan akimi iyidir
» Koagulopatiyi duzeltir

* Amonyak artmaz

* Biling dlizelir

* Trombositlerartar

e Hastanin buyumesi dlzelir

e Varis kanama riski azalir
* Hipersplenizm riski azalir



Shunt ve bypass sonrasi prognoz ve komplikasyonlar

e Shunt trombozu

* Uzun sire patent kalma orani %89-97
* {lk hafta boyunca diisiik doz heparin
* Antiplatelet ajanlar (aspirin, dipridamol) 3-6 ay sireyle

* Siloz asit

* Ensefalopati

* Portopulmoner sendrom

o Karaciger nodiilleri, adenom, fokal noduler hiperplazi



Diger cerrahi secenekler

 Varislerin cerrahi olarak baglanmasi ve 6zofageal transection
* Splenektomi ve splenik-embolizasyon

Hepatic vein

TIPS (TransjugulerIntrahepatik Portosistemik Shunt)  sen£
* En kicuk yapilabildigiyas 2 yas

Vicut agirligricin-en disuk limit 11.5kg

PH komplikasyonlarini diizeltme orani >%90

Splenomegali ve hipersplenizmi dizeltmesi?

Cocuklarda portosistemik shunt ameliyatlarinda tekrar kanama %50,
mortalite %50. (Bir calisma)

Portal vein



Sirozlu cocuklarda tekrar kanamanin
dnlenmesi

» Sekonder profilakside bant ligasyonu tercih edilmelidir.

e ilk varis kanamasindan sonra_ 4 hafta bir, 5-6 seans bant ligasyonu yapilmal.
Beraberinde non-selektif beta blokur ve digerleri kullanilabilir.

* Diger tedaviler



Gastrik varis kanamalarinda tedavi

* Doku adezivleri ile endoskopik tedavi
(N-butyl-cyanoacrylate veya N-butyl-2-cyanoacrylate plus methacyloxysulfolane)

 Baloon-ocluded retrograde - transvenous obliteration; Iizole gastrik fundik
varislerde. Etkinlik? Guvenilirlik?

* TIPS ve/veya portosistemik shunt distnulebilir.



Koagulopati Tedavisi

* Hipotansiyon, akut GIS kan kaybi, sok varligina goére tedavi

* Yag malabsobsiyonuna bagli K vit. eksikliginde parenteral K vit. ise
yarayabilir.

 Ciddi olgularda kan-tirlinleriyle destek gerekir (eritrosit sispansiyonu,
taze donmus plazma)

* Gerektiginde vazokonstruktorler ve gastrik asit supresyonu yapilir.
e Kan-runleri akut koagulasyon sorununu duizeltir.



Spontan Bakteriyel Peritonit (SBP)

Bagirsak perforasyonu veya baska enfeksiyon odagi olmaksizin asit
sivisinin bakteriyel enfeksiyonu

* Gecici bakteriyemi

* Notrofik fonsiyon boz.

uzamis-tekrarlayan enfeksiyonlar

Spontan bakteriyel peritonit,
* Kompleman defektleri JL



Spontan Bakteriyel Peritonit (SBP)

e Ates * Yeni baslayan asit

e Karin agrisi * Aciklanamayan klinik bozulma

 Abdominal distansiyon

* Kusma ~

e Huzursuzluk Mutlaka SBP diisiin ve parasentezle
ornek al !

* Hipotansiyon
* Sok



Spontan Bakteriyel Peritonit (SBP)

\I , wi,‘ i’"l (& STT

Ornekte:
* Bakteri ara. Bakteri olmasa da WBC 4 tanida yeterli
» Bircok olguda enterik patojenlerden kaynaklanan monomikrobiyal.
Sefotaksim yeterli
Kultlr sonucuna gore daha genis spektrumlu antibiyotik verilebilir.
Ilk 12 ay icinde SBP tekrarlama sansi yiiksektir: agressif asit tedavisi ve
kolon dekontaminasyonu gerekli



Hepatik ensefalopati (HE)

* Porto-sistemik shuntlar nedeniyle toksik metabolitlerin degismis kan-
beyin bariyerini gecerek neden olduklari reversibl nérolojik olay

* NH3 glicli bir norotoksin. Protein metabolizmasi sonucu olusur. Kan
NHs; diuzeyiyle HE derecesi arasinda iliski yoktur.

e Buyuk cocuklarin-bulgulari daha klasik (mental durum degisiklikleri,
laterji, stupor, koma)

* Bebeklerde: Huzursuzluk, asiri uyku, emmede bozulma.



Hepatik ensefalopati tedavisi (HE)

 Amag¢: NHs3 yapimini azaltmak ve eliminasyonunu arttirmak
* Inat¢l HE olmadikca protein kisitlamasi yapiimamal

» <2g/kg protein kisitlamasi dnerilmez (aksi takdirde endojen kas yikimi olur ve
hiperamonemi 6nlenemez)

* Oral antibiotikler /(neomisin veya rifaksimin) endojen NHsz Uretimini
baskilar.

e Laktuiloz (semisentetik disakkarit) kolona ulasinca bakteriler tarafindan metabolize
edilerek diski asidik hale gelir ve NH3’in emilmeden atilimini saglar.

* L-ornitin L-aspartat inflizyonu
* Inatgi ensefalopati, karaciger nakil endikasyonudur.



Hepatorenal Sendrom

* Renal  kortikomeduller bdlgede = kanin~ redistriblUsyonu ve
vazokonstruksiyon

* Non-vasomotor mekanizmalar
* «bile cast nephropathy»
Renal tlubdullere bilirtibin ve safra asitlerinin direkt toksik etkisi

e Enfeksiyonlar . veya  sistemik inflamatuvar cevabin sonucu olarak
proinflamatuvar sitokinlerin olusumu



Hepatorenal Sendromda Tedavi

* Nefrotoksik ajanlardan kacinmak

* HRS’'u kolaylastiran durumlardan' korunmak: Dehidratasyon, GIS
kanama, Uriner obstriksiyon, sepsis

* Agir olgularda é dengesizligi ve azotemi icin hemodiyaliz gerekli

* Medikal yaklasimla renal ve hepatik yetmezlik duzeltilemezse tek
tedavisecenegi karaciger naklidir.



Nutrisyonel yaklasim

e Sirozlu cocukta amac: optimum buyime ve gelismenin saglanmasi

* Protein yapimi, glukoz homeostazi ve yag malabsorpsiyonunda
metabolik dengesizligin kombinasyonu

e Karaciger nakil listesindeki en sik endikasyon malnitrisyonun neden
oldugu komorbiditelerdir. Pediatric End-Stage Liver Disease score

(PELD) buyiime geriligi anahtar kompanenttir.



Nutrisyonel yaklasim

* Diyet oykisu, vitamin ve mineral destegi sorgulanmali
* Antropometrik élcimler her kontrolde yapilmali

e Disuk proteinli, tuzsuz diyetler lezzetli degildir, enerji alimini
kisitlayabilir.

* Masif organomegali ve asit nedeniyle mide kapasitesi sinirlanir ve
istahsizliga katkida bulunur.

* Yagsiz viucut kitlesi 6nemli, vicut agirligi ya da BMI degil ?.
Asit/6dem/sivi tutulumu, gercek kas-yag ve kemik kitlesini anlamamizi engeller.

* Nutrisyonel degerlendirmede MAC ve TSF daha degerli olabilir.



Nutrisyonel yaklasim

* Inatci HE disinda protein alimi kisitlanmamals

* Sirozda en sik gorulen nutrisyonel eksiklik yag malabsorpsiyonudur. A
A vitamini eks. (gece korlugu, kseroftalmi, bitot lekeleri), D vit. eks.
(rastizm), E vit. eks. (periferal noropati), K vit. eks. (koagtlopati)

* MCT
* LCT onemli (esansiyel yag asitleri)

 GUnlUk enerji ihtiyaci %150 arttinlmali, MCT iceren formuller
kullantimali

» Gerekirse NG yol ile



Child Pugh Siniflamasi

Tablo 3. Child Pugh Smifiamasz.

Kriter 1 puan 2 puan 3 puan
Bilunbin (mg/100 ml.) <2 2-3 =3

Albumin (g/100 mL), =35 335 <3

Assit Yok Kontroli kolay Kontroli zor
Ensefalopati Yok Minimal Ileri
Nutrisyon Miikemmel Iyi Yetersiz

(A) Ivirisk (B) Orta risk (C) Katii risk

Puanlama 5-6 7-9 10 - 15
1 yilhk yasam % 100 % 81 % 45
2 yilk yasam % 85 % 57 % 35

Ergiin O. Cocuk Cerrahisi Dergisi 26:4-19, 2012



Model for End-Stage Liver Disease (MELD) Skoru

e >12 vyas ve eriskinde
* 3ayicinde gelisecek mortalite riskini hesaplayan matematiksel bir formdil

MELD = 3.8 log e(total bil.) + 11.2 x log e (INR) + 9.6 x log e (kreatinin)

MELD puanlamasma gore hastanede vatmakta olan
hastalarda 3 ay icinde oliim riski.

Meld Puam Beklenen Mortalite
40 ve lizen % 713

30-39 % 520

20-29 % 196

10-19 % 6

<90 %19

Ergiin O. Cocuk Cerrahisi Dergisi 26:4-19, 2012




Pediatric End-Stage Liver Disease score (PELD)
(<12 yas)

* Transplantasyon gereksiniminde dnceligi ve aciliyeti belirlemeye yoneliktir
* Yas, vucut agirligi, boy, bilirtbin, albimin, INR

PELD=[4.80 [Ln serum bilirubin (mg/dL)] + 18.57 [Ln INR] —
6.87 [Ln albumin (g/dL)] + 4.36 (<1 yas) + 6.67 (gelisme geriligi)]

-11ile 6.=> 'bekl'em.ellistesinde 1 yillik beklenen yasam orani % 86.8
ray . 4 _be-kléme listesinde 1 yillik beklenen yasam orani % 76.3
17 AN —=>» bekleme listesinde 1 yillik beklenen yasam orani % 65

*PELD puani 17 A olan hastalarin (gte biri transplantasyon uygulanmadiginda bir yil icinde
kaybedilmektedir.

Barshes NR. Liver Transplantation 2006; 12: 475



Karaciger nakli kontrendikasyonlari

Mutlak kontrendikasyonlar Relatif kontrendikasyonlar
e Karaciger disi malignite (standart onkolojik . * Standart onkolojik kriterlerle tedavi
kriterlerle tedavisi mimkin olmayan) edilebilme OlﬂSlllgl olan sistemik
e Sepsis maligniteler
e kontrol altina alinamayan sistemik enfeksiyon .
o * Sepsis
e edinsel immun yetm. endromu
* Tedavi edilebilir infeksiyon
° KaraC|ger d|§| tedavisi mumkin  insan immun yetmezlik virusu varhg
olmayan ciddi hastalik . o
y e Karaciger disi hastalik varhgi

. Geri donusumsiz masif beyin hasari , o -
* llerleyici ekstrahepatik hastalik

e Major organlari etkileyen ve yasamsal islevleri

aksatan diizeltilemeyen konjenital anomalilier * Madde bagimlilig






