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1.GIRIS

Portal hipertansiyon (PH), portal ven (PV) basincinin veya PV ile vena kava
inferior arasindaki basing farkinin (hepatik venéz basing farki) artisi olarak

tanimlanmaktadir (1).

Portal hipertansiyonu olan hastalar etiyolojiye goére sirotik ve sirotik
olmayan olarak iki gruba ayrilir. Cocuklarda sirotik PH olan hastalarin
cogunlugunu biliyer atrezi, ilerleyici ailevi intrahepatik kolestaz (IAIK) tanili
hastalar olustururken sirotik olmayan hastalarin ¢ogunu portal ven trombozu
(PVT), konjenital hepatik fibrozis ve idiyopatik non-sirotik PH tanili hastalar

olusturmaktadir. Etiyolojiye gore klinik belirtiler degisebilmektedir (2).

Portal hipertansiyon ve komplikasyonlari gocuklarda ve eriskinlerde 6nemli
morbidite ve mortalite nedenidir. Ozefagus varisi ve varis kanamasi, asit, spontan
bakteriyel peritonit, hepatorenal sendrom (HRS), hepatik hidrotoraks,
hepatopulmoner sendrom, portopulmoner hipertansiyon PH’ nm 6nemli

komplikasyonlaridir (3, 4).

Tedavi se¢iminde PH’ nin nedeni belirleyicidir. PH* nin etiyolojisinden
bagimsiz olarak beta blokerler ve endoskopik tedaviler sik kullanilan tedavi
yontemleridir. Prehepatik ve presiniizoidal PH’l1 hastalarda medikal ve endoskopik
tedaviye yanitsiz hastalarda cerrahi sant tedavileri kullanilmaktadir. Son donem
karaciger hastaligi olan olgularda tedavinin temelini karaciger nakli

olusturmaktadir (5).



PH’ nin etiyolojisi, klinigi, tanisi, yonetimi ve sonuglar ile iligkili veriler
daha ¢ok eriskin calismalarindan elde edilmistir. Cocuklarin ¢ogu yetiskin
calismalarinin verilerinden ¢ikarsamalar yapilarak, viicut boyutuna gére uyarlanmis
benzer protokolleri uygulayarak tedavi edilmektedir (6, 7). Bununla birlikte, PH
acisindan g¢ocuklar ile yetiskinler arasinda birkag énemli temel farklilik vardir.
Birincisi ¢ocuklarda karaciger hastaligi erken baglayip hizl ilerleyerek siroza ve
PH ’ya neden olmaktadir. Bu hastalarda boliinmiis organ nakilleri ile olgularin
cogunda ¢dziime ulagilmaktadir. ikincisi, cocuklarda PH' nin nedenleri arasinda
prehepatik ve presiniizoidal hastalik 6nemli yer tutmaktadir. Bu durum PH’ nin
yonetimi ve sonuglarinda farkli etkilere sahiptir (8). Bunlara ilaveten iilkemizde PH
nedenleri akraba evliligi, bolgeye 6zgii enfeksiyonlar gibi nedenlere bagli olarak

Avrupa ve Kuzey Amerika’ya gore farkliliklar gosterebilmektedir.

Bu ¢alismada Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklar:
Anabilim Dali Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali’nda izlenen PH’I1 ¢ocuklarda
PH’ nin nedenleri, klinik, laboratuvar ve endoskopik bulgulari, tedavi yaklagimlari,

uzun donem sonuglari ile prognozlarinin degerlendirilmesi hedeflenmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Portal Hipertansiyon

2.1.1. Anatomi

Viicut agirlhiginin yalnizea %2,5 ‘ini olusturan karaciger kalp debisinin
yaklasik % 25' ini almaktadir. Karaciger iki ana damarsal yapidan kanlanmaktadir;
bu yapilar PV ve hepatik arterdir. Karacigere gelen kanin %25' i hepatik arterden,
%75 i ise PV’ den saglanir. Hepatik arter, ¢olyak trunkustan ayrilarak karacigere
oksijenden zengin kani tasir. Portal vendz sistem ise besin ve hormonlardan
zengindir. Kismen oksijenlenmis igerigi ile hepatik arter akimima destek olarak
karacigerin hipoksiden korunmasina destek olur. Portal ven6z sistem bagirsagin
kapiller sisteminden baslayarak karaciger siniizoidlerine kadar uzanir. Kani
gastrointestinal sistem, pankreas, safra kesesi ve dalaktan karacigere tasiyarak kalbe
iletimini saglar. Siiperior mezenterik ven, inferior mezenterik ven ve splenik venin
(SV) birlesmesi ile ana PV olusur. PV, gastrik venlerden de kan alir. Siiperior
mezenterik ven ince bagirsaktan, c¢ikan ve transvers kolondan ve pankreasin
basindan gelen venler ile sag gastroepiploik venin birlesimi ile olusur. inferior
mezenterik ven, kolonun sol yaris1 ve rektumdan gelen venlerin birlesimi ile olusup

dalak hilusundan koken alan SV ile birleserek PV’ nin olusumuna katilir (2).

PV karacigere ulasmadan hemen &nce, sag ve sol PV dallarina ayrilir ve
daha da boéliinerek daha kii¢iik ven6z dallar1 ve sonunda portal veniilleri olusturur.

Portal veniil, hepatik arteriyol ile birlikte portal triadin damarsal yapilarinm



olusturur. PV ve hepatik arterlerden gelen kan siniizoidlerden gegerck santral
venlere ulagir. Santral venler birleserek hepatik venleri, daha sonra sag, orta ve sol
hepatik venleri olusturur. Ug¢ hepatik ven, vena kava inferiora bosalarak PV’ den

gelen kani sag atriuma ve kalbe ulastirmis olur. (9).

2.1.2. Tanim

PV ile karacigere gelen kan, hepatik arterin tasidig1 kan ile siniizoidlerde
birlesip karisir. Karacigere yonelmis olan kan akimina kars1 direng gelismesi veya
portal kan akim miktarinin artmasi durumunda PH gelisir (10). Normal portal ven6z
basing 7-10 mmHg arasindadir. Portal kan basincinin 10 mmHg’ nin iizerinde
olmasi, SV basincinin 14 mmHg’ den veya hepatik vendz basing farkinin (PV ile
inferior vena kava arasindaki basing farki) 4 mmHg’ den yiiksek olmas1 PH olarak

tanimlanir (10-12).

2.1.3. Patofizyoloji

Ohm yasasina gore basing, kan akimi ve direng ile dogru orantilidir. (AP =
Q x R, AP: damar boyunca basincin degisimi, Q: kan akim1 ve R: direng). Saglikli
bireylerde PV basincini normal sinirlarda tutabilmek i¢in intrahepatik direng portal
kan akimina gore degisir. Fizyolojik kosullarda postiir ve beslenme sonrasi kan
akimindaki artisa ragmen, portal basingtaki artig siniizoidal dilatasyonla

engellenmektedir (9, 13).



Portal ven ile hepatik ven arasindaki basing farki sayesinde portal sistemi

boyunca hepatopedal yonde kan dolasimi saglanir. Basing farki genellikle 5 mmHg’

den fazla degildir (2).

2.1.3.1. Vaskiiler Direng Artist

Portal venoz sistemin basinct 7-10 mmHg ve hepatik venoz basing fark: 1-
4 mmHg arasinda degisir. PH ¢ogunlukla splanknik alan ile sag atrium arasinda bir
yerde damar direncinin artmasi sonucunda gelismektedir. Poiseuille denklemine
gore damar direnci, yaricapin dordiincii kuvveti ile ters orantili oldugu i¢in damar
capindaki ufak bir azalma portal sistemde dirence ve bunun sonucunda portal kan

basincinda biiyiik bir artigsa neden olmaktadir (2).

Artan direncin nedeni degiskenlik gosterebilir. Olusan bolgeye bagli olarak
PH, ekstrahepatik (prehepatik ve posthepatik) ve intrahepatik olarak
smiflandirilmaktadir. Intrahepatik PH da kendi igerisinde presiniizoidal, siniizoidal
ve postsiniizoidal olmak iizere li¢ gruba ayrilmaktadir. Ancak, kronik karaciger
hastaligindan etkilenen hastalarda damar direncindeki artig farkli intrahepatik
seviyelerde olabilmektedir (2). Kan dolasiminin mekanik bir tikanma ile
engellendigi ekstrahepatik PH' da artan direncin patogenezi oldukga agiktir. Bunun
tersine, intrahepatik PH' nin patogenezi daha karmasiktir, bu siirecte hem mekanik

hem de dinamik bir¢ok faktor eszamanli olarak ortaya ¢ikabilmektedir (14).



2.1.3.2. Portal Kan Akiminda Artig

PH gelisimine katkida bulunan ikinci faktor, nitrik oksit, glukagon,
endotelin ve benzeri endojen vazodilatatorlerin asirt salinimi sonucu hem sempatik
sinir sisteminin hem de renin-anjiyotensin sisteminin aktivasyonu sonucunda
splanknik arterlerdeki vazodilatasyon yoluyla olusan portal kan akimindaki artistir.
Bu degisiklikler, sodyum ve su tutulumuna, hipervolemiye, bdbrek
hipoperflizyonuna, kalp debisi ve splanknik kan akiminin artmasina neden olarak,

vaskiiler hiperdinamiye neden olur (2).

2.1.4. Etiyoloji

Portal hipertansiyonun nedenleri anatomik olarak prehepatik, intrahepatik
ve posthepatik olarak; klinikopatolojik olarak sirotik ve sirotik olmayan PH olarak

gruplandirilabilir (Tablo 1 ve Tablo 2).

Anatomik siniflandirma

2.1.4.1. Prehepatik Portal Hipertansiyonun Nedenleri

Portal ven trombozu (PVT), SV trombozu, splenik arteriyovenoz fistiil ve
distan basi yapan durumlar (timorler vb.) prehepatik PH’ nin sik goriilen
nedenleridir. Bu bozukluklardan, arteriyovenoz fistiil portal sistemdeki kan akimini
artirarak, PVT basta olmak {izere diger nedenler ise prehepatik portal vendz

sistemde direnci artirarak PH’ ya neden olur (15).



Ekstrahepatik PV tikanikliginin en yaygin nedeni PVT dir ve ¢ocuklarda
sirotik olmayan PH' nin ana nedenidir. Bunun tersine, PV stenozu, atrezi veya
agenezisi gibi konjenital anomaliler nispeten nadirdir. PVT'nin nedeni olgularin
yaklasik yarisinda belirlenemezken, yenidogan doéneminde umbilikal ven
kateterizasyonu, omfalit / umbilikal sepsis, trombofili, miyeloproliferatif
bozukluklar, cerrahi, dehidratasyon ve ¢oklu degisim transflizyonlar1 PVT nin

nedenleri arasinda sayilabilir (16-18).

SV' nin izole tikaniklig1 genellikle Siiperior mezenterik venin etkilenmedigi
PH' a neden olur. Bu nadir klinik durumda, kan kisa ve arka gastrik damarlar ve
gastroepiploik damarlar yoluyla geriye dogru akar ve izole gastrik varis olusmasina
neden olur. SV tikanikliginin en yaygin nedenleri pankreas kanseri, pankreatit veya
psodokist gibi pankreas hastaliklaridir. Cocuklarda ¢ok nadir olmasina ragmen,
karaciger fonksiyon testlerinin normal oldugu, agiklanamayan splenomegaliye
izole mide kanamasimnin eslik ettigi olgularda SV tikanikligi distiniilmelidir. Tani

zor olabilir ve semptomatik hastalarda splenektomi yapilabilir (19-21).

2.1.4.2. Posthepatik Portal hipertansiyonun Nedenleri

Vena kava inferior ve/veya hepatik venlerin trombozu veya stenozu veya
sag atriyum basincini arttiran durumlarin (konstriktif perikardit, ciddi trikiispit
yetersizligi ve sag kalp yetmezligi gibi) olusturdugu vaskiiler ve / veya kardiyak
hastaliklar portal akimda dirence neden olan posthepatik nedenler arasinda

sayilabilir. Dogumsal kalp anomalilerinin cerrahisinde kullanilan Fontan dolasimi



Tablo 1. Portal hipertansiyon etiyolojisi ve siniflandirmasi (2)

A.Prehepatik

Portal ven trombozu

Konjenital portal ven stenozu ya da distan basisi
Splenik ven trombozu

Arteryovendz fistiil

B. Intrahepatik

1. Presiniizoidal
Konjenital hepatik fibrozis
Kronik viral hepatit
Primer biliyer siroz
Mpyeloproliferatif hastaliklar
Fokal nodiiler hiperplazi
Idiyopatik non-sirotik portal hipertansiyon
Graniilomatoz hastaliklar (sistozomiyazis, sarkoidoz, tiiberkiiloz)
Amiloidoz
Gaucher hastalig1
Polikistik karaciger hastaligi
Karaciger hilusunun infiltrasyonu
Beniyn ve maliyn tiimorler
Toksinler ve ilaglar
Peliozis hepatis
Osler-Rendu-Weber sendromu

2. Siniizoidal
Siroz
Wilson hastaligi
Hemakromatozis
Karaciger depo hastaliklari
al- antitripsin eksikligi
Akut hepatitler
Hipervitamindz A

3. Postsiniizoidal
Siniizoidal obstriiksiyon sendromu

C. Posthepatik

Budd-Chiari sendromu

Sag kalp yetmezligi
Konstriktif perikardit
Trikiispit kapak hastaliklar




Tablo 2. Sirotik olmayan portal hipertansiyon nedenleri (2)

A. Prehepatik

Ekstra hepatik portal ven trombozu

Splenik ven trombozu

Splenik arteriyovenoz fistiil

Splenomegali (lenfoma, Gaucher hastalig1 vb. gibi)

B. Intrahepatik

1.Presiniizoidal

Idiyopatik non-sirotik portal

hipertansiyon

Konjenital hepatik fibrozis

Arteryovendz fistiil

Intra hepatik portal venin

neoplastik tikanmasi
Sarkoidoz
Vinil klorid toksisitesi

Sistozomiyazis

2.Siniizoidal

Arsenik zehirlenmesi
Vinil klorid toksisitesi
Ilaglar (amiodaron,
metotreksat vb.)
Alkolik olmayan yaglh
karaciger hastalig
Gaucher hastalig1
Mastositoz

3.Postsiniizoidal
Siniizoidal
obstriiksiyon sendromu
A vitamini toksisitesi
Kronik radyasyon
hasari

Sarkoidoz

Anjiyosarkom

B.Posthepatik

Budd-Chiari sendromu

Kardiyak hastaliklar (konstriktif perikardit, restriktif kardiomyopati)

gibi yontemler santral ven basincin artirarak karacigerden vendz doniise olan

direncin artmasina neden olabilir (22). Posthepatik PH, prehepatik PH' dan farkli

olarak karaciger fonksiyonlarini bozabilir ve siroza yol agabilir (23).

Budd-Chiari sendromu (BCS) hem yetiskinlerde hem de c¢ocuklarda

posthepatik PH' nin en sik sebeplerinden biridir. BCS, tikanikligin nedeni ne olursa



olsun hepatik venoz ¢ikis obstriiksiyonu ile karakterizedir. Hepatik venoz ¢ikis
obstriiksiyonuna sekonder vaskiiler direngteki akut artis, PH' nin aniden ortaya
¢ikmasina neden olurken, kronik durum siroza neden olabilir (24). Konjenital veya
edinilmis vena kava inferior webleri ve trombotik, inflamatuar veya neoplastik
stirecler de dahil olmak tizere, gesitli predispozan faktorler BCS' ye neden olabilir

(25, 26).

BCS klinigi akut, kronik veya fulminan olabilir. Hastalik erken dénemde,
olgular asemptomatik olabilir ve karaciger testleri normal olabilir. Semptomatik
olgularda hepatik c¢ikis tikanikligi hepatosplenomegali, karin agrisi, asit ve

karaciger fonksiyon bozukluguna yol agabilir (27).

Cocuklarda BCS' nin tedavisinde antikoagiilan ve trombolitik tedaviler,
anjiyoplasti, transjugiiler intrahepatik porto-sistemik santlar (TIPS) ve nadiren
cerrahi portosistemik santlar kullanilabilir. BCS bazi hastalarda, son donem

karaciger hastaligina neden olabilir ve nakil gerektirebilir (2).

2.1.4.3. Intrahepatik Portal Hipertansiyonun Nedenleri

Siniizoidal yatakla olan iliskiye gore presiniizoidal, siniizoidal ve

postsiniizoidal olarak ii¢ gruba ayrilmaktadir.

2.1.4.3.1. Presiniizoidal Portal Hipertansiyon

Presiniizoidal vendz basing artisi bircok durumda ortaya cikabilir. Bu
bozukluklar, hepatik ven kateter ¢alismasi ile saptanamayabilir. Kama hepatik ven
basinci lezyonun distalini yansitacagi i¢in presiniizoidal etyolojilerde kama hepatik
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ven basinc1 normal olabilir. Bu nedenle, presiniizoidal PH derecesi hakkinda bilgi
toplamak icin tek yararli teknik, portal veya dalak pulpa basincinin dogrudan

Ol¢iilmesidir (2).

Idiyopatik non-sirotik PH, siroz ya da diger kronik karaciger hastalig
olmadan intrahepatik PH ile karakterize klinik bir tablodur ve ¢ocuklarda PH
etiyolojisinde 6nemli bir yer alir. Histolojik degisiklikler non-spesifik inflamasyon,
sintizoidal dilatasyon ve portal fibrozisten nodiiler dejeneratif hiperplaziye kadar
genis bir spektrumda gozlenebilir (28). Hastalar genellikle splenomegali,
trombositopeni ve varis kanamalari ile hastaneye basvururlar (29). idiyopatik non-

sirotik PH iligkili oldugu gosterilen hastaliklar Tablo 3’ de 6zetlenmistir.

Konjenital hepatik fibrozis presiniizoidal PH nedenleri arasinda yer
almaktadir. Hepatomegali ve PH ile karakterize otozomal resesif gegcisli bir
hastaliktir. Intrahepatik safra yollarinda dilatasyon ile karakterizedir. Histolojik
olarak geniglemis safra kanallar1 ve periportal fibrozis goriilmektedir. Karaciger

hastaligina bobrek kistleri de eslik edebilmektedir. (30).

Sistozomiyazis, gelismekte olan iilkelerde PH' nin 6nde gelen nedenlerinden
biridir. Sistozomiyazise bagl karaciger tutulumu, iki trematod tiirii Schistosoma
mansoni ve S. japonicum' dan birine baglidir. Hastalik Afrika, Giiney Amerika'da
ve dogu Asya'da yaygindir (31). Portal veniillerde sikisan sistozoma yumurtalari
graniilamat6z tipte inflamasyona yol acarak, inflamasyon kroniklestiginde fibrozise
neden olmaktadir. Olgularin % 4-8' inde presiniizoidal PH goriiliir. Portal trakt

inflamasyonu, hepatik veniildeki paraziter yumurtaya karsi konake¢i tepkiden
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kaynaklanmaktadir. Bu durumda PH' nin dogal seyri karacigerde ¢oken yumurta

sayisi ile yakindan iligkilidir (32).

Tablo 3. Idiyopatik non-sirotik portal hipertansiyon iliskili hastaliklar (29, 33-35)

Immiinolojik

Hastaliklar

Yaygin degisken immiinyetmezlik sendromu
Bag dokusu hastaliklari
Crohn hastalig1

Solid organ nakli

Enfeksiyonlar

Bakteriyel intestinal enfeksiyonlar

HIV enfeksiyonu

Ilaclar ve toksinler

Tiyopiirin deriveleri
Arsenik

A vitamini

Adams-Oliver sendromu

Genetik Hastahklar
Turner sendromu
Fosfomannoz izomeraz yetmezligi
Deoksiguanozin kinaz eksikligi
Metabolik hastahklar

Acil CoA oksijenaz 2 eksikligi

Kistik fibrozis

Protrombotik durumlar

Trombofililer
Myeloproliferatif hastaliklar

Antifosfolipid sendromu
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2.1.4.3.2. Siniizoidal Portal Hipertansiyon

Siniizoidal tikanikligin esas nedeni karaciger sirozudur (36, 37). Sirozda
vaskiiler direncin artisi mekanik ve dinamik faktorlere ikincil olarak hepatik
mikrosirkiilasyon (siniizoid) diizeyinde ger¢eklesmektedir. Mekanik faktorler
karaciger mimarisinin bozulmasi, karaciger hasarina yanit olarak olusan
hepatositlerde sisme ve hiperplazi, portal trakt inflamasyonu ve fibrozis ile
karakterizedir. Ayrica, Disse alaninda artmis kollajen birikimi intrahepatik dirence
katkida bulunabilir (38). Alfa-adrenerjik uyaran olan endotelin-1 ve anjiyotensin II’
hepatik vaskiiler direnci arttirirken; nitrik oksit, prostasiklin ve vazodilator ilaglar
ise hepatik venlerde direnci azaltmaktadir (14, 39, 40). Cocukluk ¢ag1 siroz

nedenleri Tablo 4’ de 6zetlenmistir.

2.1.4.3.3. Postsiniizoidal Portal Hipertansiyon

Postsiniizoidal tikaniklik nedenleri arasinda kiigiik veniil BCS ve siniizoidal
obstriiksiyon sendromu bulunmaktadir. Siniizoidal obstriiksiyon sendromu, kemik
iligi nakli sonrasi erken déonemde ya da kemoterapi sonrasinda meydana gelebilen
bir durumdur. Kemik iligi nakli yapilan gocuklarda sikligi % 22-28 arasinda
degismekte olup Siniizoidal obstriiksiyon sendromuna bagli mortalite % 47'ye
kadar ¢ikmaktadir (41, 42). Patolojik hasar, karaciger asiniisii zon 3' te meydana
gelir. Hepatik veniillerin subendotelyal 6demi, fibrin birikimi, mikrotrombozlar,
veniiler daralma ve skleroza bagli hepatosit nekrozu ile karakterizedir (43). Hepatik

venoz ¢ikisa karsi olusan direng akut PH’ a neden
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Tablo 4. Cocukluk donemi siroz nedenleri (44)

Biliyer tikanikhiklar

Biliyer atrezi
Koledok Kistleri
Safra kesesi taslar1
Safra yolu stenozu

Ilerleyici ailesel intrahepatik kolestaz

Viral Hepatitler

Hepatit B, Cve D

Kahtimsal genetik-metabolik hastalhiklar

Alfa 1 antitripsin eksikligi
Glikojen depo hastaliklart Tip III- Tip IV
Galaktozemi

Fruktozemi

Tirozinemi Tip |

Wilson hastaligi
Mitokondriyal hepatopatiler
Geg kutandz porfiri

Kistik fibrozis
Hemakromatozis

Wolman hastalig1

Tlac ve toksinler

Paranteral beslenme
[zoniyazid

Methotreksat

A vitamini intoksikasyonu

Otoimmiin hastaliklar

Otoimmiin hepatit
Primer sklerozan kolanjit

Vaskiiler nedenler

Budd- Chiari sendromu
Siniizoidal obstriiksiyon sendromu
Konjenital kardiyopati

Konjestif kalp yetmezligi
Konstriktif perikardit
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olmakta ve bazi vakalarda c¢oklu organ yetmezligi olusabilmektedir.
Agiklanamayan kilo alimi, asit, hepatomegali ve karaciger enzim testlerinde

yiikselme ve hiperbiliriibinemi sik goriilen semptom ve bulgularidir (45-47).

Klinikopatolojik siniflandirma

2.1.4.4. Sirotik Olmayan Portal Hipertansiyon

Sirotik olmayan PH, siroza neden olmadan PH’ ya neden olan bir grup
hastalig1 icermektedir (Tablo 2). Bu grupta karacigerin sentetik fonksiyonlarinin
normal oldugu, goriintiillemelerle anatomik bir sorunun gosterilemedigi, portal
hipertansiyonun bilinen nedenlerinin dislandig1, histopatolojik olarak sirozun
dislandigi hastalar “idiyopatik non-sirotik PH” olarak isimlendirilmektedir.
Literatiirde hepatoportal skleroz, obstriiktif portal kavopati, inkomplet septal siroz
gibi farkli isimlendirmeler de kullanilmaktadir (29). (Bakiniz 2.1.4.3.1.

Presiniizoidal Portal Hipertansiyon)

2.1.4.4. Sirotik Portal Hipertansiyon

(Bakiniz 2.1.4.3.2. Siniizoidal Portal Hipertansiyon)

2.1.5. Klinik Bulgular

Portal hipertansiyonu olan g¢ocuklarda, asemptomatik splenomegaliden
Ozefagus varis kanamasina bagli hematemez ve melenaya kadar genis yelpazede
klinik bulgular goriilebilir. PH' nin ana belirtileri gastrointestinal kanama, asit ve

splenomegali olup, ancak azinlikta olan hastalarda hepatik ensefalopati (HE),
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pulmoner vaskiiler bozukluklar ve bobrek hastaligi gibi diger komplikasyonlar da
ortaya ¢ikabilir. Klinik bulgular sirotik ve sirotik olmayan PH ‘ya gore de farklilik
gosterebilmektedir. Sirotik olmayan PH hastalarinda en sik goriilen bulgular
Ozefagus varis kanamasi, splenomegali ve hipersplenizmdir. Sirotik PH’I
hastalarin aksine bu hastalarda hepatik yetmezlik, asit, HE tablosu daha nadirdir ve
karaciger testleri genellikle normaldir. PH ile iliskili varis kanamasi, splenomegali,
pulmoner vaskiiler komplikasyonlar, HRS, portal biliyopati tim hastalarda
goriilebilecek bulgularken, sirotik hastalarda bu bulgulara ilaveten son donem

karaciger hastaligiin bulgulari klinige eslik edebilmektedir (48).

2.1.5.1. Ozefagus Varisi ve Gastrointestinal Kanama

Ozefagus varislerine bagli kanama PH’I1 cocuklarin iicte ikisinde baslangig
yakinmasidir. Gastrointestinal kanama proksimal veya distal, akut veya kronik
olarak siniflandirilabilir. Ust sindirim sisteminden (Trietz ligamentinin proksimali)
olan kanamalar hematemez ve melenaya; alt sindirim kanali kanamasi (Trietz
ligamentinin distali), anal sfinktere olan yakinliga bagli olarak melenaya veya
diskiyla karisik koyu veya parlak kirmizi renkli kanamaya neden olur.
Gastrointestinal kanama, cogunlukla 6zefagus varis kanamasi ile daha az siklikla
portal hipertansif gastropati, antral vaskiiler ektazi veya gastrik, duodenal,
peristomal veya rektal varislerle de iligkili olabilir. Kanamaya bagli mortalite
cocuklarda yetigkinlere gore daha diisilk olmasina ragmen, akut varis kanamasi

hemorajik sok ve oliimle sonuglanabilecek acil bir durumdur. Kronik kanama
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genellikle hafiftir, direngli demir eksikligi anemisine ve diskida gizli kan

pozitifligine neden olur (49).

PH’ ya bagl olusan varisin riiptiirii artan basingtan dolay1r meydana gelir.
Duvar gerilimi varis duvarinin mukavemetini astiginda, varis riiptlirii olusur ve
hematemez ve / veya melena gelisir (50). Kronik karaciger hastaligi olan
cocuklarda iist solunum yolu enfeksiyonunu izleyen donemde Oksiiriik veya
hapsirma sirasinda karin i¢i basincin artmasi, ates nedeniyle kardiyak outputun
artmasi Ve non-steroid antiinflamatuar ilaglarin eroziv etkisi gibi cesitli faktorlerin
katkisi ile varis kanamasi goriilebilir. Gastrodzefageal reflii, varis erozyonuna
katkida bulunan, varisin riiptiirii ve kanamasina neden olan bir diger faktordiir (51-

53).

2.1.5.2. Splenomegali

Asemptomatik ¢ocuklarda rutin fizik muayene sirasinda rastlantisal olarak
saptanan splenomegali, 6zefagus varisinden sonra g¢ocuklarda PH’ nin en sik
goriilen bulgusudur. Splenomegali, erken donemlerde dalak konjesyonuna, ileri

donemlerde doku hiperplazisine ve fibrozisine ikincil olarak meydana gelir (54).

Splenomegali, trombositopeni ve I6kopeniye neden olabilen hipersplenizme
neden olur. Hipersplenizm nadiren Klinik soruna neden olabilmektedir.
Hipersplenizmi ve splenomegalisi olan hastalarda yanlislikla primer hematolojik
sorunlar aragtirilabilmektedir. Boyle hastalarda karaciger fonksiyon testleri ve
Doppler ultrasonografi (USG) tanida yardimci olabilir (50, 55). Belirgin

splenomegali 6zellikle gocuklarda dalak riiptiirii i¢in risk olusturabilir (56).
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Karaciger nakli veya porto-sistemik sant yapilan hastalarda splenomegali ve
hipersplenizm 6nemli derecede iyilesebilmektedir ancak dalak hiperplazisinin ve

fibrozisinin derecesine bagli bu iyilesme uzun zaman alabilmektedir (57, 58).

2.1.5.3. Asit

Asit, periton boslugunda serdz sivinin birikimidir ve genellikle siroz
nedeniyle PH gelisen hastalarda goriliir. Asit, hepatik ve mezenterik kilcal
damarlardaki hidrostatik basing ozmotik basincin iizerine ¢iktiginda veya

lenfatiklerdeki sivilarin lenfatik sistemin drenaj kapasitesini astiginda olusur (59).

Portal hipertansiyon haricinde kardiyak, enfeksiyoz ve maliynite gibi bir¢ok
durum asite neden olabilir. Asit sivismin fiziksel incelemesi ve laboratuvar
degerlendirmesi ile ayirici taniya gidilmesi bu agidan 6nemlidir. PH’ da asit
stvisinin rengi berrak sar1 gorlinlimiindedir. Lokosit sayis1 genelde 250/mm?*’ ten
azdir. PH’ ya bagli geligen asit ile asidin diger nedenlerinin ayriminda serum-asit
albiimin farkinin hesaplanmasi yaygin kullanilan giivenilir bir yontemdir. PH’ ya

bagli asitte Serum-asit albiimin farki 1,1 g/dl ve iizerinde saptanmaktadir (2).

2.1.5.4. Pulmoner Komplikasyonlar

Hepatopulmoner sendrom, karaciger hastaligi varliginda intrapulmoner
vaskiiler santlara bagl olarak alveol — arter oksijen farkinin artisi ile karakterize
pulmoner komplikasyon olarak tanimlanmaktadir. Hepatopulmoner sendromun
klinik 6zellikleri hem hepatik hem de pulmoner islev bozuklugunun sonucu olarak

ortaya ¢ikmaktadir. Fizik incelemede dispne, platipne ve hipoksi en yaygin
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bulgulardir (60, 61). PH varliginda, oda havasinda parsiyel oksijen basincinin 80
mmHg’dan diisiik olmasi1 ya da alveol-arter oksijen farkinin 15 mmHg ve {izerinde
olmast ve kontrastli ekokardiyografide pulmoner vaskiiler dilatasyonun

(intravaskiiler sant) gosterilmesi hastaligin klasik tani triadini olusturmaktadir (62).

Portopulmoner hipertansiyon, PH ile iliskili pulmoner arteriyel
hipertansiyonu tanimlamaktadir. Kronik karaciger hastaligimin iyi bilinen bir
komplikasyonudur. PH’l1 hastalarda pulmoner arteriyel hipertansiyon baska bir
nedenle acgiklanamadigit durumlarda portopulmoner hipertansiyon olarak
nitelendirilir. Kesin tan1 sag kalp kateterizasyonu ile konur ve ortalama pulmoner
arter basinc1 25 mmHg’ dan yiiksek ve pulmoner kapiller kama basinct 15 mmHg’
den diisiik olmasi tanisal kabul edilmektedir. Hastalarda efor dispnesi, senkop,

g0giis agrisi, yorgunluk, hemoptizi ve ortopne sik goriilen semptomlardir (63, 64).

Diger bir pulmoner komplikasyon da hepatik hidrotorakstir. Hepatik
hidrotoraks, sirozlu bir hastada altta yatan kardiyopulmoner hastalik bulgusu
olmadan plevral efiizyon varligi olarak tanimlanmaktadir. Asit sivisinin plevral
alana diyaframdaki kusurlar vasitasiyla hareketi sonucu olusur ve genellikle sag
taraftadir. Inspirasyon esnasinda olusan negatif intratorasik basing, sivinin karm
icinden plevral alana gecisine kolaylik saglamaktadir. Nefes darligi, okstirtk,

siyanoz ve solunum seslerinde azalma sik goriilen belirti ve bulgulardir (65).

2.1.5.5. Portal Biliyopati

Sirozlu olmayan PH'l1 hastalarda intrahepatik, ekstrahepatik ve pankreatik

kanallarin anatomik ve fonksiyonel bozuklugu ile karakterli bir hastaliktir (66).
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Intrahepatik biliyer yapilarda dilatasyon, diizensizlikler, ektaziler, striktiirler ve
safra yollarinda taslar goriilebilir (67). Biliyer ve peribiliyer bolgede uzun siiredir
devam eden artmis portal basincin safra yollarinda kompresyona ve iskemik
degisikliklere neden olarak portal biliyopatiye neden oldugu diisiiniilmektedir (68).
Portal biliyopati semptomatik olgularda sarilik, kolik tarzda karin agrisi ve
tekrarlayan kolanjit ataklarina neden olabilmektedir. Manyetik rezonans
kolanjiopankreatografi, ¢ocuklarda portal hipertansif biliyopati teshisi i¢in ilk

tercih edilen aragtir (69).

2.1.5.6. Hepatorenal sendrom

Kronik karaciger hastaligi olanlarda bobrek yetmezligine neden olabilecek
intravaskiiler sivi agi81, hipovolemik sok, nefrotoksik ilag kullanimi gibi
durumlarin yoklugunda PH’ ya eslik eden akut bobrek hasari tablosu HRS olarak
isimlendirilmektedir (70). PH’ nin tetikledigi splanknik dolasimdaki arteriyel
vazodilatasyon, hemodinamik degisimlere neden olarak bobrek fonksiyonlarinda
azalmaya neden olmaktadir (71-73). Klinik ve laboratuvar bulgular serum kreatinin
ve idrar ozmolaritesinde artis, idrar sedimentinin normal olmasi, proteiniirinin
olmamasi, idrarda diisiik sodyum atilimi ve oligiiridir (71, 74). Hastalar prerenal
bobrek yetmezliginden farkli olarak sivi yiiklemesine yanit vermezler. Klinik
pratikte 2 tip HRS tanimlanmistir. Tip 1 HRS; iki haftadan kisa bir siirede serum
kreatinin en az iki kat arttig1 ya da 2,5 mg/dl’ den yiiksek oldugu ciddi bir klinik
tablodur. Tip 2 HRS, tip 1 hastaliga nazaran daha hafif bobrek yetmezligi olarak

tanimlanir. Tip 2 HRS’ li hastalarda ana klinik 6zellik, diliretiklere direngli asittir
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(75, 76). Hastalarin yogun bakim tinitelerinde takibi gereklidir. Vital bulgular, sivi
alimi, kilo, biyokimya ve idrar ¢ikisi takibi gilinliik olarak degerlendirilmelidir.
Intravaskiiler sivi durumunun tespiti igin santral vendz basing takibi gereklidir.
Diliisyonel hiponatremisi olan olgularda siv1 kisitlamasi1 gerekmektedir. Hastalarin
cogunda klinige asit eslik ettiginden spontan bakteriyel peritoniti dislamak igin
tanisal parasentez yapilmalidir. Diiiretik tedavisi kesilmelidir. Asiti olanlarda
alblimin infiizyonuyla beraber, tedavi edici parasentez uygulanabilir. Terlipressin
gibi splanknik vazokonstriktorler HRS tedavisinde yaygin olarak kullanilmaktadir.
Karaciger nakli HRS olan sirozlu olgularda tedavinin temelini olusturmaktadir (77,

78).

2.1.5.7. Hepatik Ensefalopati

Hepatik ensefalopati hepatik islev bozukluguna bagl néropsikiyatrik bir
sendromdur (79). HE klinik olarak evre 0 (minimal norolojik islev kayb1)’ dan evre
IV (koma)’e olmak {iizere siddetine gore bes evreye ayrilir (80). Cocuklarda HE
karaciger hastaliginin ilerlemis evrelerinde goriilebilir ve 6zellikle yenidoganlar ve
bebeklerde tan1 konulmasi zor olabilmektedir. HE’li ¢ocuklarda biling
degisiklikleri (koma dahil), kisilik degisiklikleri, entellektiiel, konusma ve motor
fonksiyonlarinda bozulma goriilebilmektedir. Semptomlar genelde ani bir sekilde

baslar ve 6liimciil olabilir. Hastalik tedavi ile hizli bir sekilde geri donebilir (81).

Hepatik ensefalopati tedavisinde ¢evresel uyaranlar azaltilmali, bas 20-30
derece yukarida tutulmali ve sedatif ilaglar kesilmelidir. Laktuloz ve antibiyotikler

bagirsakta bakteriler tarafindan iiretilen amonyagin azaltilmasi i¢in yaygin olarak
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kullanilmaktadir. Laktuloz tedavisi ile giinde bir veya iki digskilama olmasi
hedeflenir. Rifaksimin ya da neomisin gibi antibiyotikler ile barsak
dekontaminasyonu yapilabilir. Protein alimmin 1 g / kg / giin' e kisitlanmasi,

amonyak tiretimini azaltmaya yardimci olabilir (82).

2.1.5.8. Diger Klinik Bulgular

Karin duvarinin iist bolgesinin venleri gogiis duvari ve aksiller venlere drene
olurken, alt karin duvarmmin venleri, asagiya dogru iliofemoral sisteme drene
olmaktadir. Normalde yasamin erken déneminde obliterasyona ugramis umbilikal
ven PH sonucunda tekrar acilabilmektedir. Portal ven6z sistemdeki kan,
periumbilikal venler yoluyla umbilikal vene ve nihayetinde karin duvar venlerine
drene olarak fizik incelemede belirgin hale gelebilir. Bu goriiniim kaput medusa

olarak isimlendirilmektedir.

Portal hipertansiyonlu hastalarda umbilikal venin agikligina bagh olarak
gobekteki kollateraller iistiinde iiftiriim (vendéz hum) duyulabilir. Bu durum
Cruveilhier - Baumgarten sendromu olarak adlandirilmaktadir. Fizik incelemede en

1yi epigastrium tizerinde duyulabilmektedir.

2.1.6. Tam

Aciklanamayan splenomegali veya belirgin gastrointestinal kanamasi olan

bir ¢cocukta PH’ dan kuskulanilmalidir.

Oykii, fizik muayene, laboratuvar ve goriintiileme ¢alismalari ile PH tanisi,
derecesi, nedenleri ve komplikasyonlarinin belirlenmesi amaglanir. Oykiide,
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abdominal sepsis, prematiirite, neonatal sarilik, umbilikal kateterizasyon, kasinti,
cabuk yorulma, nefes darligi, benzer hastalik Oykiisii, akraba evliligi varlig
hakkinda bilgi toplamak Onemlidir. Fizik incelemede biiyiime geriligi,
malniitrisyon, hepatomegali, splenomegali, karin venlerinde belirginlik (vendz
akisin yeri ve yoni), asit, kronik karaciger hastaliginin cilt belirtileri (sarilik, tenar
atrofi, spider nevus, telenjektaziler, palmar eritem), komplikasyonlara ait bulgular
(siyanoz, comak parmak vb.) ve 6demi degerlendirmeye yonelik olmalidir. PH
diisiiniilen bir hastada transaminazlar, biliriibin diizeyleri, alblimin, bdbrek
fonksiyon testleri, koagulasyon testleri ve hipersplenizm i¢in tam kan sayim1 temel
laboratuvar testlerini olusturmaktadir. PH’ a neden olan hastaligin tanisi i¢in alfa 1
antitripsin, seruloplazmin, idrar bakir diizeyi, enfeksiyoz, metabolik ve
immiinolojik testler, protrombotik incelemeler, molekiiler yontemler ve gerekli
olmast halinde karaciger biyopsisi siklikla kullanilan laboratuvar incelemeleri
olarak 6zetlenebilir. PH tanis1 ve siddetini belirlemek i¢in bir¢cok tanisal yontem
gelistirilmistir. Bir kismi girisimsel olan bu yontemlerin ¢ogu eriskinlerde
calisilmigtir. Cocuklarda USG ve endoskopi ile birlikte PH ve 6zefagus varislerine

cogunlukla tani konabilmektedir (2).

2.1.6.1. Ultrasonografi

Doppler USG, ¢ocuklarda karacigerin damarlarini  ve parankimi
degerlendirmek igin yaygin olarak kullanilan, girisimsel olmayan ve ucuz bir
yontemdir. Radyologun deneyimine bagli olmakla birlikte, Doppler USG hem tani

da hem de izlemde kullanilan degerli bir yontemdir. Karaciger biiytikligi ve
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parankimi, portal ve hepatik venler, hepatik arter agikligi ve akim paterni (direng
indeksi dahil), porto-sistemik sant, asit, splenomegali ve iligkili intra-abdominal

sorunlar hakkinda bilgi saglayabilir (83).

Renkli Doppler teknigi portal vendz sistem, hepatik arter ve hepatik
venlerde kan akimi ve akim hizi ile ilgili bilgi verir ve burada akim hizi hakkinda
bilgi verse de damardaki basinglar1 tahmin etmek miimkiin degildir (84, 85). PH
siddeti arttiginda portal kan akimi sol gastrik, paraduodenal veya paraumbilikal
damarlara dogru yonelerek hepatofugal hale gelebilir. Siiperior mezenterik ven
veya SV’ deki akimin ters yone donmesi, sirastyla spontan mezenterikokaval veya

splenorenal santlar1 diisindiirebilir (86).

Karaciger fibrozisinin degerlendirmesinde "altin standart" yontem karaciger
biyopsisi olmasina ragmen, son yillarda, girisimsel olmayan ydntemler eriskin
hepatolojisinde giderek daha fazla kullanilmaya baslamistir. En iyi onaylanmis arag
“transient elastografi’dir (87, 88). Cocuklarda kullanimiyla ilgili veriler hala
yetersizdir, prob secimi ve dl¢iim yeri gibi teknik yonlerin sonuglart tizerindeki

etkisi net degildir.

2.1.6.2. Diger Goriintiileme Y ontemleri

Kontrastli bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans anjiyografi PH' I
cocuklarin incelenmesi i¢in kullanilabilmektedir. Bu incelemeler, fokal karaciger
lezyonlari, PV ve hepatik ven agiklig1, kollateral dolasim varlig1 ve arteriyovendz
santlar hakkinda bilgi verebilmektedir. Ozefagus varislerinin tespitinde bilgisayarl

tomografi gorintilemenin duyarliligt % 85 olmasina ragmen splenorenal,
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gastrorenal, peripankreatik, perikolesistik, retroperitoneal ve omental kolletaraller
Ve spontan portosistemik santlar ¢ok iyi goriintiilenebilir (89). Eriskin hastalarda
yapilan bir ¢alisma, manyetik rezonans anjiyografinin, siroza bagli PH bulunan
hastalarda portal vendz sistemi degerlendirmede Doppler USG’den daha giivenilir

oldugunu ortaya koymustur (90).

2.1.6.3. Girisimsel Yaklasimlar

Portal vendz sistemde basing artisi, PV iginde basincin dogrudan dlgtilmesi
veya PV ile vena kava inferior arasindaki basing farkinin (Hepatik ven6z basing
farki) Olciilmesi ile tespit edilebilir. PV’ nin transhepatik veya transvendz
kateterizasyonu ile portal basincin direkt Olglimleri yapilabilir, ancak onemli
komplikasyonlara (6rn., intraperitoneal kanama) neden olabileceginden nadiren

kullanilmaktadir (91).

2.1.6.4. Endoskopi

Cocuklarda, endoskopik islemler genel anestezi altinda rutin olarak
yapilabilmektedir. Fiberoptik endoskopi 6zefagus varislerinin, portal gastropatinin
tani, tedavi ve izleminde kullanilmaktadir. Endoskopi mide, duodenum iilseri,
Mallory-Weiss yirtig1 gibi {ist gastrointestinal sistem kanamasi yapabilecek diger

nedenlerin ayirici tanisinda da yardimeidir.

Yetiskinlerin aksine, PH’ I1 ¢cocuklarda varis sikligi hakkinda ¢ok az yayin
bulundugundan PH’ It ¢ocuklarda endoskopik taramalarin yarar1 tam olarak

degerlendirilememektedir (92). Sirozlu ¢ocuklarin ilk varis kanamasinda mortalite
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% 5-15 gibi yiiksek bir oranda bildirildiginden ilerlemis karaciger hastalig1 ve PH'
nin klinik bulgular1 olan tiim ¢ocuklarda tarama amacli iist gastrointestinal sistem
endoskopisi Onerilmektedir (93). Birgok ¢ocuk gastroenteroloji merkezinde
Ozefagus varisinin riiptiiriine bagl kanama riskini en iyi sekilde degerlendirmek ve
onlemek i¢in endoskopik inceleme rutin olarak yapilmaktadir (49, 94, 95).
Cocuklarda tanisal endoskopi ve endoskopik tedaviler ile kanamanin primer

proflaksinin yararliligi hala kanitlanmamistir (96).

2.1.7. Tedavi

Portal hipertansiyonda tedavinin temelini, komplikasyonlarin tedavisi,
bunlardan da en sik goriilen ve tibbi acil olan varis kanamasi tedavisi ve proflaksisi

olusturmaktadir (97).

2.1.7.1. Varislere Bagli Akut Gastrointestinal Kanamaya Y aklagim

Ozefagusta veya midede varis riiptiirinden kaynaklanan akut
gastrointestinal kanama tibbi acil durumlardan biridir ve 6 haftalik mortalite orani
siddetli karaciger hastaligi olanlarda % 30' a yaklagmaktadir (98). Cocuklarda
biiyiilk hacimli hematemez veya melena kardiyovaskiiler soka neden olabilir.
Hastanin stabilize edilmesi, gastrointestinal kanama tedavisinin temelini olusturur.
Olgularda siv1 ve kan iiriinlerinin infiizyonu i¢in iki adet biiyiik boy damar igi
kateter yerlestirilmelidir. Cocuklarda damar yolu agilamiyorsa intraosse6z yol
kullanilmalidir (99). Sok varliginda kan firiinleri temin edilene kadar serum
fizyolojik ya da Ringer laktat infliizyonu yapilmalidir. Trombosit sayisi

50.000/mm?*’ den azsa trombosit siispansiyonu verilmelidir. Karaciger fonksiyon
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bozuklugu ve trombositopeni nedeniyle koagiilopatisi olan hastalara, kanamay1
durdurmak i¢in K vitamini, taze donmus plazma, kriyopresipitat, faktér VIla
ve/lveya trombosit inflizyonu gerekebilmektedir. Sivilar verilirken dikkatli
olunmalidir. Artmis intravaskiiler basing kanamay1 daha da artirabilir. Hemoglobin
diizeyi 7-8 g/dl arasinda tutulmalidir (2, 100, 101). Nazogastrik tiip yerlesimi
devam eden kanamanin izlemi ve siddeti hakkinda bilgi verir. Oda sicakliginda
steril su veya serum fizyolojik ile yapilacak mide lavaji endoskopi sirasinda
mukozanin daha iyi gériilmesini saglayabilir ve HE riskini azaltabilir. Histamin 2
reseptor blokeri veya proton pompa inhibitdriiniin baslanmasi, erozyon veya

tilserlerden kaynaklanan kanama riskini azaltmaya yardimei olur (2, 102).

Akut varis kanamasi tedavisinde farmakolojik ajanlar da kullanilmaktadir.
Terlipressin, vazopressin ve somatostatin varis kanamalarinda kullanilan ilaglardir.
Bu ilaglar splanknik vaskiiler tonusu artirarak portal vendz akimi azaltirlar.
Vazopressin 0,002-0,005 U/kg/dk siirekli infiizyon olarak maksimum 0,01 U/kg/dk
dozunda uygulanir. Vazopressin, varis kanamasi tedavisinde etkili olsa da anjina
pektoris, miyokart infarktiisii, kalpte iletim sorunlari, bas agrisi, tremor, bulant1 ve
kusma gibi 6nemli yan etkilerinden dolay1 yerini daha giivenli olan terlipressin ve

somatostatine birakmistir (103).

Terlipresin, vazopressinin uzun etkili sentetik analogudur. Akut varis
kanamasinda 8-20 pg/kg dozunda 4-8 saat ara ile uygulanabilir. Karin agrisi, bas

agrist ve hipertansiyon gibi nadir yan etkileri mevcuttur (2).
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Somatostatin, pankreasta D-hiicrelerinden ve hipotalamustan salinan 14
aminoasitten olusan peptit yapida bir hormondur. . Oktreotit, 8 amino asitten olusan
somatostatin analogu olan sentetik bir peptittir. Oktreotit ve somatostatinin,
farmakolojik etkileri benzerdir, ancak oktreotidin yarilanma Omrii daha uzun
oldugundan klinikte daha sik kullanilmaktadir (104). Oktreotit 1-2 pg/kg bolusun
ardindan 1-2 pg/kg/saat inflizyon olarak oOnerilmektedir. Kanama kontrolii
saglandiktan sonra doz her 12 saatte bir %50 azaltilarak 24 saatte kesilir (105).
Oktreotit, endoskopiden once aktif bir kanamanin durdurulmasina veya kontrol

edilmesine yardimci olur (99).

Ilag ve endoskopik tedavilere yanitsiz hastalarda Sengstaken-Blakemore
tiipii ile varislere mekanik basi yapilarak kanama durdurulabilir. Cocuklara uygun
tiiplerin bulunmamasi, 6zefagus perforasyonu, aspirasyon, hava yolu obstriiksiyonu
gibi komplikasyonlara neden olabilmesi, entiibasyon ve sedasyon gerektirmesi

nedeni ile artik ¢ogu merkezde kullanilmamaktadir (106, 107).

Endoskopik skleroterapi ve bant ligasyonu, aktif kanayan varislerin
tedavisinde ve varis kanamalarinin Onlenmesinde alternatif bir segenektir.
Endoskopik tedavilere yanitsiz aktif kanayan hastalarda TIPS ve cerrahi santlar

diger tedavi segenekleridir.
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2.1.7.2. Varis Kanamasi tedavisi

Varis kanamasi tedavisi preprimer proflaksi, primer ve sekonder proflaksi,

acil kanama tedavisi olarak siiflandirilmaktadir (108).

2.1.7.2.1. Preprimer Proflaksi

Preprimer proflaksi; heniiz 6zefagus varisi gelismemis PH’ lu hastalarda
varis gelisimini 6nlemeyi amaglar. Bu hastalarda altta yatan karaciger hastaliini
tedavi etmek varis gelisimini engelleyebilmektedir. Bununla birlikte selektif
olmayan beta bloker ile tedavinin faydasi kanitlanamadigi igin 6nerilmemektedir

(1, 52).

2.1.7.2.2. Primer Proflaksi

Primer proflaksi; varisi mevcut olan ama daha 6nce varis kanamasi olmayan

PH’ 1 hastalarda varis kanamasini1 6nlemeyi amaglar.

Cocuklarda varis kanamalarinin 6nlenmesine yonelik herhangi bir tedavinin
etkinligini destekleyen gii¢lii bir kanit bulunmamasina ragmen Selektif olmayan B-

blokerler ve endoskopik tedaviler klinik pratikte kullanilmaktadir (108).

2.1.7.2.2.1. Beta Blokerler

Selektif olmayan B-blokerler ¢ocuklarda primer proflaksinin temelini
olusturmaktadir. Propranolol, atenolol ve nadolol proflakside kullanimi arastirilmig
beta blokerlerdir. Cocuk hastalarda beta blokerler iginde en fazla veri propranolola

aittir ve klinik pratikte en sik propranolol kullanilir (108).
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Selektif olmayan B-blokerler, B1 reseptor antagonizmasi yoluyla kardiak
outputu azaltarak ve B2 reseptor antagonizmasi yoluyla splanknik perfiizyonu
azaltarak portal akimin azaltir (109). Yetiskinlerde yapilan ¢alismalarda, kalp hizini

% 25 diigiiren bir dozun kanama oranini azalttigi gosterilmistir (110).

Cocuk hastalarda propranolol dozu 1-2 mg/kg/giin olarak ve giinde 2—4 doza
boliinerek kullanilmas1  6nerilmektedir. Bronkospazm, siniis bradikardisi,
hipoglisemi, davranis degisiklikleri ve hipotansiyon en 6nemli yan etkileridir.
Hipoglisemi yapabildigi i¢in diyabetik hastalarda kullaniminda da dikkatli

olunmalidir (6).

2.1.7.2.2.1. Endoskopik tedaviler

Skleroterapi ve bant ligasyonu gibi endoskopik tedaviler 6zefagus varis
kanamalarinin ~ primer  proflaksisinde  farmakolojik  tedaviye alternatif

uygulamalardir.

Endoskopik skleroterapide ¢esitli sklerozan maddeler (etanolamin,
polidakanol, tetradesil siilfat vs.) kullanilmaktadir. Varis i¢ine injeksiyon varislerde
spazm, tromboz ve ddem gelisimi ile varis civarina injeksiyon varisleri Orten
mukozada inflamasyon, fibrozis ve kalinlasma yaparak varisleri oblitere etmektir
(111). Eriskinlerde yapilan ¢aligmalarda skleroterapinin varis kanamalarinin primer
proflaksisinde etkinligi tartigmalidir. Skleroterapinin Ozefagus {ilseri ve
perforasyonu gibi mortaliteyi artirabilecek ciddi komplikasyonlari olmasi ve primer
proflakside etkinliginin net olmamasindan dolay: erigkinlerde rutin uygulanmasi

onerilmemektedir (112, 113). Cocuklarda ise skleroterapinin primer proflakside
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etkinligine ait randomize kontrollii calismalar yetersiz olmasinin yani sira erigskinde
oldugu gibi mortaliteyi artirabilecek yan etkilerin siklig1 ve etkinliginin net bir
sekilde ortaya konamamasindan dolayr g¢ocuklarda primer proflakside

skleroterapinin kullanimi 6nerilmemektedir (94, 96, 114).

Endoskopik bant ligasyonda elastik yuvarlak halka seklindeki bantlarin
varisleri bogacak sekilde yerlestirilmesine dayanir. Siitun halindeki varislerin en
distal kismu aspire edilerek bantlanir. Endoskopik bant ligasyonu 6zefagus
duvarlarnda mukoza ve submukozanmin sikistirilmasi sonucu nekroz ve

inflamasyon olusturarak varisleri oblitere eder (111).

Cocuklarda primer proflakside endoskopik bant ligasyonun etkinligi vaka
serileri ile degerlendirilmistir. Bant ligasyonunun varislerde kanama oranim
azalttigr fakat yeni gelisen varis sikligina etkisi olmadig: gosterilmistir. Ozefagus
varis primer proflaksisinde, endoskopik bant ligasyon 6zefagusta iilser, striktiir ve
perforasyon gibi komplikasyonlarin gelisebilecegi goz onilinde bulundurularak kar-

zarar orani degerlendirilerek uygulanabilir (115, 116).

2.1.7.2.3. Sekonder Proflaksi

Sekonder proflaksi varisi olup, varis kanamasi 6ykdisii olan hastalarda varis
kanamasini 6nlemeyi amaglar. Sekonder proflakside PH ve karaciger hastaliginin
altta yatan nedenini saptamak ilk asamay1 olusturur. Farmakolojik, endoskopik ve

girisimsel tedavi segenekleri sekonder proflaksiyi olusturmaktadir.
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Primer proflakside oldugu gibi sekonder proflakside de farmakolojik
tedavinin temelini selektif olmayan B-blokerler tedavisi olusturur. Beta blokerler
primer proflakside Onerildigi sekilde sekonder proflakside kullanilmaktadir.
Sekonder proflakside farmakolojik tedavi endoskopik tedaviye yardimcidir.
Sekonder proflakside endoskopik bant ligasyon ile skleroterapinin etkinliklerinin
benzer oldugu, bant ligasyon tedavisinin skleroterapiye gore daha giivenli oldugu
gosterilmistir (117-119). Bu nedenle endoskopik tedavi segiminde onceligi bant
ligasyon almaktadir (117). Bununla birlikte, kiiciik ¢ocuklarda bant cihazlarinin
kiigiik pediatrik endoskoplarla kullanilamadigi durumlarda, skleroterapi biiyiik

varisleri yonetmek i¢in uygulanabilir olan tek segenektir (119).

Mide varislerinin tedavisinde tek segenek olarak doku yapistiricisi (N-biitil-

siyanoakrilat gibi) kullanilarak skleroterapi yapilmaktir (120).

Sonug olarak ¢ocuklarda varis kanamalarinda akut kanamanin kontrol altina
alinmasi, primer proflaksi ve sekonder proflaksi agisindan endoskopik bant
ligasyon tedavisi, skleroterapiye gore daha giivenilir ve basarili bir uygulama olarak

goriilmektedir (108).

2.1.7.2.3.3. Girigimsel ve cerrahi tedaviler

Sekonder proflakside endoskopik tedavinin basarisiz oldugu durumlarda
cerrahi portosistemik santlar ve TIPS alternatif tedavi ydntemleridir (121). TIPS,
trans juguler yolla karacier parankimi i¢ine genigleyebilen metal bir stent
yerlestirilerek PV ve hepatik ven arasinda bir sant olusturulmasi islemidir.

Portosistemik sant portal kan akimini azaltip, portal basinci disiirerek varis
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kanamalarinin tedavisi ve proflaksisinde etkili olmaktadir (122). Direngli
tekrarlayan varis kanamalarinda 6nemli bir tedavi segenegidir. TIPS
uygulamasinda pediatrik deneyim eriskine oranla daha smirlidir. TIPS tedavisi
sonrasi hastalarda stent stenozu, tromboz, HE ve hepatik fonksiyonlarda bozulma

gibi yan etkiler goriilebilmektedir. (58).

Medikal ve endoskopik tedavilere yanitsiz PH’li hastalarda cerrahi
yontemler de tercih edilmektedir. (123). Ekstrahepatik PVT’ li ¢ocuklar
mezenteroportal bypass (MPB) ile etkili bir sekilde tedavi edilebilir (124). MPB
acisindan uygun olmayan hastalarda selektif portosistemik santlar cerrahi tedavide
kullanilmaktadir (125). Son zamanlarda yapilan ¢aligmalarla MPB’nin biiyiime ve
norobilissel sonu¢ {iizerindeki olumlu etkileri ortaya konularak, PH' nin
komplikasyonlarna bakilmaksizin MPB' nin proflaktik olarak uygulanmasinin
onemi vurgulanmaktadir (83, 126, 127). Sirotik olmayan PH’ 11 hastalarda PH’ nin
cerrahi tedavisinde selektif portosistemik santlar (distal ve proksimal splenorenal
santlar vb.) kullanilirken, sirozu olan hastalarda karaciger nakli PH tedavisinin

temelini olusturmaktadir.

2.1.7.2. Asit Tedavisi

PH’ ya bagh olarak gelisen asidin tedavisinde tuz ve sivi kisitlamasi ve
ditiretikler kullanilmaktadir. Spironolakton, hiperdinamik dolagimin endokrin
degisikliklerine kars1 koyan bir aldosteron antagonisti oldugu igin tercih edilen ilk
diiiretiktir. Yanitsiz hastalarda furosemid gibi bir loop diliretik eklenmesi

gerekebilir. Normal karaciger sentez ve safra fonksiyonlarina sahip ¢ocuklarda, asit
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siklikla diiiretikler ile tedavi edilebilir. Ditiretik tedaviye yanitsiz ¢ocuklarda
parasentez giivenle kullanilabilen etkin bir yontemdir (128, 129). Asit medikal
tedaviye direngliyse ya da parasentez sonrasinda tekrarliyorsa genis hacimli

parasentez veya TIPS tedavi segenekleri arasinda diisiiniilmelidir (58).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1.Hasta Dahil Etme ve Dislama Kriterleri

Bu geriye doniik c¢alisma, 1.1.1998 —31.12.2016 yillar1 arasinda Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali’nda 18 yasindan kiigiik, PH tanis1 almis hastalarin

dosya kayitlari incelenerek yapilmistir.

Calismaya klinik, radyolojik ve/veya endoskopik olarak PH tanis1 almig 222
hasta alinmistir. Kayitlarina ulasilamayan ve 18 yas ilizerinde olan hastalar

dislanmistir.
3.2 Kullanilan Yontem ve Teknikler

Hastalarin dosyalar1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastaliklari
Anabilim Dali, Gastroenteroloji Bilim Dali arsivinden geriye doniik olarak
taranmistir. Demografik veriler (cinsiyeti, dogum tarihi), poliklinigimize ilk
basvuru tarihi, son bagvuru tarihi, bagvuru yasi, izlem siiresi, hastalarin tanilar1 ve
tanillarinin ~ dagilim  ylizdeleri kaydedilmistir. Hastalarin  fizik muayene
bulgularindan viicut agirligi, boy, karaciger, dalak biiyiikliigii, PH bulgular1 kayit
altina alinmistir. Hastalarin agirlik ve boylar1 Tiirk ¢ocuklarinin referans degerleri
ile karsilastirilarak yasa gore agirlik, yasa gore boy ve boya gore agirlik degerleri
hesaplandi (130). Laboratuvar bulgularindan tam kan sayimi, karaciger fonksiyon
testleri ve koagulasyon parametreleri kaydedilmistir. Hematolojik ve biyokimyasal

parametreler yasa ve cinsiyete gére normal degerleri ile karsilastirilarak anemi,
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16kopeni gibi anormal laboratuvar bulgulari tespit edildi (12). Histopatolojik olarak
siroz varligi, radyolojik olarak USG bulgular1 ve endoskopik olarak varis varligi,
varis evresi, portal gastropati varligi degerlendirilmistir. Ultrasonografi ile dlgiilen
dalak boyutlar1 yas ve cinsiyete gore referans degerler ile karsilagtirilarak z skorlari
hesapland1 (131). Hastalara uygulanan farmakolojik tedaviler (beta bloker
kullanimi), endoskopik tedaviler (varis bant ligasyonu, skleroterapi), girisimsel
tedaviler (TIPS) ve cerrahi tedaviler (sant cerrahisi ve karaciger nakli)
kaydedilmistir. Hastalarin izlem siiresinde gelisen komplikasyonlar (6zefagus varis
ve varis kanamasi, portal gastropati, hepatopulmoner sendrom, HRS, HE, asit ve
portal biliyopati) ve mortalite orani degerlendirilmistir. Hastalarda PH’ nin
nedenleri kaydedilerek, klinikopatolojik olarak sirotik ve sirotik olmayan olarak iki
ana gruba, anatomik olarak ise prehepatik, hepatik ve posthepatik olarak alt
gruplara ayrilmistir. Gruplar aras1 farkliliklar, alt gruplarin ayrimina yardimer
klinik, laboratuvar, endoskopik ve radyolojik faktorler ve prognoza etki eden
faktorler belirlenmeye calisilmistir. Elde edilen veriler IBM SPSS 21 adh

programda olusturulmus tablolara kaydedilmistir.

3.3. istatistiksel Yontemler

Normal dagilan devamli degiskenler ortalama + standart sapma, normal
dagilmayan devamli degiskenler ortanca (%25-%75) olarak verilmistir. Ikili
gruplarda devamli degiskenler, normal dagiliyorsa Student t testi, normal dagilimin
olmadig1 durumlarda Mann-Whitney U testi kullanilarak degerlendirilmistir. ikiden

fazla gruplarda devamli degiskenler, normal dagiliyorsa One-Way ANOVA,
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normal dagilimin olmadigi durumlarda Kruskal-Wallis testi kullanilarak
degerlendirilmistir. Kategorik veriler Ki-kare testi kullanilarak degerlendirilmistir.
Varis evresi ile sirotik olmayan PH’11 hastalarin iliskisi Spearman korelasyon testi

ile degerlendirilmistir.

[statistiksel olarak anlamli p degeri <0,05 olarak kabul edilmistir. Analizler IBM

SPSS 21 (IBM, Chicago, IL) istatistik yazilim1 kullanilarak yapilmistir.

Calisma i¢in Gazi Universitesi Etik komisyonunda 07.03.2017 tarih ve 03

sayili toplantisinda 2017-113 arastirma kodu ile arastirma onay1 alinmistir.
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4 BULGULAR

Calismaya 222 hasta kabul edildi. Caligmaya dahil edilen hastalarin bagvuru
yasglar1 ortalama 62 ay (35 giin ile 17,1 yil) iken, tan1 yaslari ortalama 77 ay (45 giin
- 7,8 yil) idi. Hastalarin 133’ i (%59,9) erkekti. Agirlik Z skoru -0,84 (-1,5—-0,17)
ve boy Z skoru -0,91 (-1,8 — -0,12) olarak hesaplandi. Hastalarin %45,9’ unun yasa
gore agirhigl, %25,6° sinin yasa gore boyu, %23,8” inin hem yasa gore agirligi hem
de yasa gore boyu %S5’in altindaydi. Hastalarin %65,3° inde (145/222)
hepatomegali, %90’minda (200/222) fizik inceleme sonucunda splenomegali
saptand1. Kot alt1 ortanca karaciger biiytikliigii 3 (0-6) cm, dalak biiyiikligi 5 (3-8)

cm olarak saptandi (Tablo 5).

Hastalarin laboratuvar o6zellikleri incelendi (Tablo 6). 222 hasta
degerlendirildiginde 52 (%23.4) hastada 16kopeni, 139 (%60,3) hastada anemi, 137
(%61,7) hastada trombositopeni, 150 (%67,5) hastada transaminaz yiiksekligi, 97
(%43,6) hastada hiperbiliriibinemi, 20 (%9) hastada hipoalbiiminemi, 82 (%36,9)
hastada uzamis protrombin zamani (PZ), 78 (%35,1) hastada da uzamis INR

saptandi.

Doppler USG verilerine ulasilabilen 199 (%89,6) hasta degerlendirildi.
USG ile incelenen dalak boyutu ortalama degeri 13+4,4 cm olarak saptandi. Dalak
boyutu Z skorlar1 hesaplandi. Dalak boyutu Z skoru ortanca degeri +4,6 (+2,8 -
+5,9) olarak saptandi. USG degerlendirmesi sonucunda hastalarin %8,7° sinde

PVT, %8,7’ sinde bikiintiili PV, %14,5’ inde ince PV, %30’ unda kollateraller ve
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%13,1’inde kaverndz transformasyon saptandi. PV’nin akim yoni %98’inde

hepatopedal, %1,9’unda hepatofugaldi.

Tablo 5. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri

Demografik ve klinik ozellikleri Hasta sayis1 (N=222)
Basvuru yasi, ay 61,5 (14-143)
Tam yasi, ay 76,9 (27-154,1)
Erkek (%0) 133 (59,9)
Agirhik Z skoru -0,84 (-1,5--0,17)
Boy Z skoru -0,91 (-1,8 --0,12)
Yasa gore boy <%5 (%) 57 (25,6)
Yasa gore agirhk <%5 (%) 102 (45,9)
Boya gore agirhk <%5 (%) 65 (29,3)
Hepatomegali (%0) 145 (65,3)
Splenomegali (%) 200 (90)
Hepatosplenomegali (%0) 133 (59,9)

Devamli degiskenler ortanca (%25-%75) olarak verilmistir.
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Tablo 6. Hastalarin laboratuvar 6zellikleri

Testler

Ortanca (%25-%75)

Lokosit, /mm?3
Hemaoglobin, g/dl
Hematokrit, %
Trombosit, x103/mm3
ALT, U/L

AST, U/L

GGT, U/L

ALP, U/L

Total biliriibin, mg/dl
Direk biliriibin, mg/dl
Albiimin, g/dl

PZ, sn.

INR

6075 (4110-9525)
10,6 (9,4-12,3)
32,6 (28,9-36)

121,2 (80,2-202)

39,5 (22,2-94,7)
60,5 (35-151)
39,5 (19,7-110)
254 (180-420)
1,0 (0,5-4,1)
0,4 (0,2-2,7)
3,9 (3,4-4,4)
13,8 (12,5-16,1)

1,1 (1-1,35)

Devamli degiskenler ortanca (%25-%75) olarak verilmistir.
ALT, alaninamino transferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma-glutamil transferaz; ALP, alkalen
fosfataz; PZ, protombin zamani

Hastalarin tanilar1 45 (%20,3) hastada PVT, 42 (%18,9) hastada 1AIK, 27
(%12,2) hastada biliyer atrezi, 25 (%11,3) hastada idiyopatik non-sirotik PH, 20
(%9) hastada Wilson hastaligi, 19 (%8,6) hastada kriptojenik siroz, 16 (%7,2)
hastada konjenital hepatik fibrozis, 9 (%4,1) hastada otoimmiin hepatit, 5 (%2,3)

hastada BCS, 3’ er (%]1,4) hastada alfa 1 antitripsin eksikligi, Caroli hastaligi,
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mitokondriyal sitopati, 1’ er (%0,5) hastada Niemann-Pick, fibrinojen depo

hastalig1, tirozinemi, konstriiktif perikardit, kistik fibrozisti (Tablo 7).

Tablo 7. Hastalarda portal hipertansiyon nedenleri

Tam N (%)
Portal ven trombozu 45 (20,3)
Ilerleyici ailevi intrahepatik kolestaz 42 (18,9)
Biliyer atrezi 27 (12,2)
Idiyopatik non-sirotik portal hipertansiyon 25 (11,3)
Wilson hastahigi 20 (9)
Kriptojenik sirozu 19 (8,6)
Konjenital hepatik fibrozis 16 (7,2)
Otoimmiin hepatit 9(4,1)
Budd-Chiari sendromu 5(2,3)
Alfa -1 antitripsin eksikligi 31,9
Caroli hastah@ 3(1,4)
Mitokondriyal sitopati 3(1,4)
Niemann-Pick hastahgi 1(0,5)
Fibrinojen depo hastahig: 1(0,5)
Tirozinemi 1(0,5)
Kistik fibrozis 1(0,5)
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Portal hipertansiyon nedenleri anatomik olarak siniflandirildiginda 45 hasta
(%20,3) prehepatik, 171 hasta (%77,1) hepatik (45 hasta (%20,3) presiniizoidal,
126 hasta (%56,8) siniizoidal ) ve 6 hasta (%2,7) posthepatik PH olarak
siiflandirildi. PH nedenleri klinikopatolojik olarak siniflandirildiginda %59 unun
(131 hasta) siroza ikincil, %41’inin (91 hasta) siroz disi nedenlere ikincil olarak

gelistigi goriildii (Tablo 8).

Tablo 8. Portal hipertansiyonlu hastalarin portal hipertansiyonun anatomik ve

klinikopatolojik siniflamasina gore dagilimi

Portal hipertansiyon tipleri N (%)
Anatomik
Prehepatik 45 (20,3)
Hepatik
Presiniizoidal 45 (20,3)
Siniizoidal 126 (56,8)
Posthepatik 6 (2,7)

Klinikopatolojik
Sirotik portal hipertansiyon 131 (59)

Sirotik olmayan portal hipertansiyon 91 (41)

Hastalarin {ist gastrointestinal sistem endoskopik bulgular1 degerlendirildi.
143 hastada (%64,4) 6zefagus varisi saptandi. Varislerin dereceleri incelendiginde

36 hastada (%16,2) evre I, 51 hastada (%22,9) evre 11, 38 hastada (%17,1) evre |1l
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ve 18 hastada (%8,1) evre IV varis oldugu goriildii. 92 hastada (%36,9) ise portal

gastropati saptandi (Tablo 9).

Tablo 9. Hastalarin endoskopik bulgulari

Endoskopik bulgular Hasta Sayis1 N=222 (%)
Portal Gastropati 92 (41,4)
Varis 143 (64,4)

Evre | 36 (16,2)

Evre I 51 (22,9)

Evre I 38 (17,1)

Evre IV 18 (8,1)

Portal hipertansiyona ait komplikasyonlari degerlendirildiginde; 143
(%64,4) hastada 6zefagus varisi, 75 (%33,8) hastada varis kanamasi, 92 (%41,4)
hastada portal gastropati, 31 (%13,9) hastada asit, 7 (%3,1) hastada HE, 8 (%3,6)
hastada hepatopulmoner sendrom, 2 (%0,9) hastada HRS, 2 hastada (%0,9) portal

biliyopati gelistigi goriildii (Tablo 10).
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Tablo 10. Hastalarda goriilen portal hipertansiyon komplikasyonlart

Komplikasyonlar N (%)
Portal hipertansiyon komplikasyonu 127 (57,2)
Portal gastropati 92 (41,4)
Ozefagus varisi 143 (64,4)
Varis kanamasi 75 (33,8)
Asit 31 (13,9)
Hepatik ensefalopati 7(3,1)
Hepatopulmoner sendrom 8 (3,6)
Hepatorenal sendrom 2(0,9)
Portal biliyopati 2(0,9)

Hastalarin %60,4’tinde (134/222) ilag tedavisi (propranolol 1-2 mg/kg/giin)
kullanildi. Hastalarin %20,3’iine (45/222) endoskopik ve %29,2’sine (65/222)
cerrahi tedaviler uygulandi. %19,8’ ine (44/222) hem endoskopik hem propranolol,
%24,8” ine (55/222) hem cerrahi hem de propranolol tedavi uygulandi. Ozefagus
varisli hastalarin 34 (%23,7) sine endoskopik bant ligasyon, 8 (%5,5)’ ine
skleroterapi ve 3 (%2)’iline her iki tedavi birlikte uygulandi. Hastalarin %14,4’ iine
(32/222) karaciger nakli %17,1° ine (38/222) selektif portosistemik sant cerrahisi

yapildi (Tablo 11).
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Tablo 11. Hastalara uygulanan tedaviler

Tedavi Hasta sayis1 (%)
Ila¢ tedavisi (propranolol) 134 (60,4)
Endoskopik tedaviler 45 (20,3)
Bant ligasyon 34 (23,7)
Skleroterapi 8 (5,5)
Bant ligasyon + Skleroterapi 3(2)
TiPS 2(09)
Cerrahi tedaviler 69 (31)
Portosistemik sant cerrahisi 38 (17,1)
Distal splenorenal sant 20 (9)
Proksimal splenorenal sant 18 (8,1)
Sant + Karaciger nakli 1 (0,45)
Karaciger nakli 32 (14,4)

Hastalar sirotik ve sirotik olmayan PH olarak ikiye ayirilarak, demografik,
klinik, laboratuvar 6zellikleri karsilastirildi. Hastalarin 131° 1 sirotik ve 91° 1 sirotik
olmayan grupta yer ald1 (Sekil 1). Cinsiyet, izlem siiresi, hastalarin agirlik ve boy
Z skorlart agisindan iki grup arasinda anlamli farklilik saptanmadi (Tablo 12).
Sirotik olan grupta bagvuru yasi 24 (6-120) ay olup sirotik olmayan gruba gore
istatistiksel olarak daha diisiiktii (p<0,001). Sirotik olan grupta tan1 yas1 54,9 (14,1-

134,9) ay olup sirotik olmayan gruba gore istatistiksel olarak daha diisiiktii
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(p<0,001). Fizik incelemede saptanan karaciger boyutu sirotik grupta sirotik

olmayan gruba gore, dalak boyutu sirotik olmayan grupta sirotik gruba gore

istatistiksel olarak anlamli oranda daha biiyiiktii. Fizik incelemede hepatomegali

sirotik grupta anlamli olarak fazlaydi (p<0.001). Splenomegali siklig1 agisindan iki

grup arasinda fark yoktu (Tablo 12).

hipertansiyon
(n=25)

Konjenital Hepatik
Fibrozis (n=16)

Caroli Hastalig1
(n=2)
Mitokondrial
Sitopati (n=2)

) —

Wilson hastaligi (n=20)
Kriptojenik siroz (n=19)
Otoimmiin hepatit (n=9)
Alfa-1 antitripsin
eksikligi (n=3)

Caroli hastalif1 (n=1)

Nieman-Pick hastaligi
(n=1)

Fibrojen depo hastalig
(n=1)

Tirozinemi (n=1)

Mitokondrial sitopati
(n=1)

Kistik fibrozis (n=1)
\

Toplam
n=222
| |
I |
Sirotik olmayan Grup Sirotik Grup
n=91 n=131
Pregfllj’g“k Presiniizoidal Grup Posthepatik Grup Smizoidal Grup Posthepz;tik Grup
ar n=45 n=1 n=126 n=5
I I | ] |
4 ' . ( N\ _Chiari
Portal Ven idivonatik non Eor.]limél.(t'f -1 IAIK (n=42) sBelﬁl?j?O(r:nhula“
Trombozu (n=45) sirgtiE portal erikardit (n=1) Bilier atrezi (n=27) (n=5)

Sekil 1. Portal hipertansiyon nedenlerinin portal hipertansiyon tiplerine gére dagilimi

IAIK, ilerleyici ailevi intrahepatik kolestaz
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Tablo 12. Sirotik ve sirotik olmayan PH hastalarin demografik, klinik ve fizik

muayene Ozellikleri

Portal hipertansiyon tipi

Sirotik Sirotik olmayan p

N=131 N=91
Cinsiyet, erkek (%o) 72 (54,9) 61 (67) 0,071
Basvuru yasi, ay 24 (6-120) 96 (35-167) <0,001
Tam yas1, ay 54,9 (14,1-134,9) 100 (44,1-174,1)  <0.001
Izlem siiresi, ay 24 (6,2-64,7) 20 (7-45) 0,380
Agirhik Z skoru -092(-1,5--0,17) -0,73(-1,3--0,06) 0,178
Boy Z skoru -1 (-1,7 —-0,32) -0,85 (-1,8 - 0) 0,475
Yasa gore agirhk<%>5 (%) 60 (50,4) 36 (39,2) 0,132
Yasa gore boy <%5 (%) 34 (26) 23 (25,3) 0,909
Boya gore agirhik <%5 (%) 38 (29) 27 (29,7) 0,915
Fizik incelemede 5 (2-7) 0 (0-3) <0,001
Karaciger boyutu, cm
Fizik incelemede 5 (3-8) 6 (4-10) 0,015
Dalak boyutu, cm
Dalak boyutu Z skoru 45 (2,4-5,2) 5,1(3,3-7,2) 0,022
Hepatomegali (%0) 111 (84,7) 34 (37,8) <0,001
Splenomegali (%) 120 (91,6) 80 (88,9) 0,641

Devamli degiskenler ortanca (%25- %75) olarak verilmistir.
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Tablo 13. Sirotik ve sirotik olmayan portal hipertansiyonlu hastalarin laboratuvar

bulgulari
Portal hipertansiyon tipi
Sirotik Sirotik olmayan p
N=131 N=91
Lokosit, /mm? 7540 (4732-11775) 5080 (3010-6075) <0,001
Hemoglobin, g/dL 10,6 (9,5-12) 10,7 (9-12,4) 0,959
Hematokrit, % 32,6 (29-36) 33,3(28,1-36,3) 0,815

Trombosit, x107/mm® 143 (89,2-252,5) 90,4 (70,6-98,4)  <0,001

ALT, U/L 64 (38-148) 22 (17-32,5) <0,001
AST, U/L 113 (59-273) 33(28,5-51,5)  <0,001
GGT, U/L 70 (32-191) 20 (12-41) <0,001
ALP, U/L 354 (223-588) 193 (159,7-256)  <0,001
Total biliriibin, mg/dl 2,2 (0,8-9,4) 0,5 (0,3-0,9) <0,001
Direk biliriibin, mg/dl 1,4 (0,4-7) 0,2 (0,1-0,3) <0,001
Albiimin, g/dL 3,7(2,9-4,1) 4,2 (3,7-4,5) <0,001
PT, sn. 14 (12,5-18) 13,2 (12,2-13,2) 0,002
INR 1,2 (1-1,5) 1,1(1-1,2) 0,006

Devamli degiskenler ortanca (%25-%75) olarak verilmistir. ALT, alaninamino transferaz; AST, aspartatamino
transferaz; GGT, gamma-glutamil transferaz; ALP, alkalen fosfataz; PZ, protombin zamani

Sirotik olan PH’l1 hastalarda ortanca 16kosit, trombosit, ALT, AST, GGT,

ALP, total biliriibin (TB), direk biliriibin (DB), PZ, INR degerleri sirotik olmayan
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PH’I1 gruba oranla istatistiksel olarak anlamli yiiksek saptandi (Tablo 13). Sirotik
olan grupta albiimin degeri ise istatistiksel olarak anlamli diisiik saptandi.
Hastalarin hemoglobin ve hematokrit degerleri arasinda istatistiksel olarak anlaml

fark saptanmadi (Tablo 13).

Sirotik ve sirotik olmayan PH hastalarinin anormal laboratuvar bulgulari
karsilastirildi. Lokopeni ve trombositopeni sirotik olmayan PH hastalarinda
istatistiksel olarak daha sik goriiliirken, transaminaz yiiksekligi, hipoalbiiminemi,
hiperbiliriibinemi ve koagulasyon testlerinde uzama siklig1 sirotik grupta daha sik

goriilmekteydi (Tablo 14).

Tablo 14. Sirotik ve sirotik olmayan portal hipertansiyonlu hastalarin anormal

laboratuvar bulgular
Portal hipertansiyon tipi
Sirotik
Sirotik p
olmayan
N=131
N=91
Lokopeni (%) 18 (14,1) 34 (37,8) <0,001
Anemi (%) 72 (56,3) 47 (52,2) 0,556
Trombositopeni (%) 68 (53,1) 69 (76,7) <0,001
Transaminaz yiiksekligi (%) 112 (88,2) 38 (42,7) <0,001
Hiperbiliriibinemi (%) 83 (65,4) 13 (14,8) <0,001
Hipoalbiiminemi (%) 17 (13,4) 3(3,1) 0,012

Koagulasyon testlerinde uzama (%) 68 (53,5) 29 (33,7) 0,004
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PH gruplarinda PH’ nin komplikasyonlar1 degerlendirildi (Tablo 15). Portal
gastropati, Ozefagus varis sikligi ve varis kanamasi sikligi sirotik olmayan
hastalarda sirotik PH’ 11 hastalara gore istatistiksel olarak anlamli oranda yiiksek
bulunurken, asit, hepatopulmoner sendrom, HE sirotik hastalarda istatistiksel
olarak anlamli oranda yiiksek saptandi (Tablo 15). HRS sikliklar1 agisindan iki grup
arasinda anlaml farklilik saptanmadi. Varis evresi ile sirotik olmayan PH varligi

arasinda orta dereceli korelasyon tespit edildi (r=+0,479; p<0,001).

Tablo 15. Sirotik ve sirotik olmayan hastalarda portal hipertansiyonun

komplikasyonlari
Sirotik
Sirotik PH
olmayan PH p
N =131

N =091
Asit (%) 25 (19,1) 6 (6,6) 0,01
Portal gastropati (%) 39 (41,5) 53 (61,6) 0,007
Ozefagus varisi (%) 59 (67) 84 (96) <0,001
Varis kanamasi (%) 19 (14,5) 56 (61,5) <0,001
Hepatopulmoner sendrom (%0) 8 (6,1) 0 0,022
Hepatorenal sendrom (%o) 2(1,5) 0 >0,05
Hepatik ensefalopati (%) 7 (5,3) 0 0,043
Portal biliyopati (%0) 0 2(1,4) >0,05
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Sirotik ve sirotik olmayan PH tanil1 hastalar almis olduklar1 tedavilere gore
degerlendirildi. Propranolol, endoskopik (bant ligasyon ve skleroterapi) tedavi ve
sant cerrahisi sirotik olmayan grupta daha sik uygulanirken karaciger nakli sirotik

grupta daha sik uygulandigi goriildii (Tablo 16 ve 17).

Tablo 16. Sirotik ve sirotik olmayan hastalarda medikal ve endoskopik tedaviler

Sirotik Sirotik P
PH olmayan PH
N=131 N=91
Primer Propranolol (%) 31(23,6) 23(25,2) 0,789
proflaksi Endoskopik bant ligasyon (%) 0 2 (2) 0,086
Endoskopik skleroterapi (%) 0 0 -
Sekonder Propranolol (%) 15(11,4) 53 (58,2) 0,354

proflaksi Endoskopik bant ligasyon (%) 7 (5,3) 26 (28,5) 0,784

Endoskopik skleroterapi (%) 1(0,7) 10 (10,9) 0,236

Sirotik ve sirotik olmayan hastalarin alt gruplar1 karsilastirildi. Sirotik
olmayan hasta grubu anatomik olarak prehepatik (45 hasta) ve presiniizoidal (45
hasta) ve posthepatik (1 hasta) olarak iic gruba ayrildi. Posthepatik grup (n=1)
istatistiksel olarak karsilagtirma igin yeterli hasta sayisina sahip olmadigi igin
prehepatik, presiniizoidal ve sirotik PH (131 hasta) gruplar karsilastirildi. Ug grup
arasinda cinsiyet, hasta izlem siiresi, agirlik ve boy Z skorlari, yasa gére boyu %5’
ten kiiciik olanlar ve boya gore agirligi %5’ ten kiigiik olanlarin siklig1 acisindan
istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi (Tablo 18). Yasa gore agirligi %5’

ten kiiclik olanlarin siklig1 prehepatik grupta sirotik gruba oranla daha azdi
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(p=0,04). Sirotik hastalarin basvuru yaslarinin diger gruplara gore daha kiigiik,
presiniizoidal PH’l1 hastalarin basvuru yaslarinin ise diger gruplara gore daha

biiyiik oldugu saptandi (p<0,05) (Tablo 18).

Tablo 17. Sirotik ve sirotik olmayan hastalarda uygulanan tedaviler

Sirotik
Sirotik PH
olmayan PH p
N =131
N =091
Propranolol (%) 54 (41,2) 80 (87,9) <0,001
Endoskopik tedavi (%) 9 (6,9) 36 (39,6) <0,001
Bant ligasyon (%) 8(6,1) 29 (31,9) <0,001
Skleroterapi (%) 1(0,8) 10 (11) 0,001
TiPS 0 2(2,1) >0,05
Cerrahi tedaviler
Sant cerrahisi (%) 0 38(41,8) <0,001
Distal splenorenal sant(%) 0 20 (21,9) >0,05
Proksimal splenorenal sant(%) 0 18 (19,7) >0,05
Karaciger nakli (%) 31 (68,9) 1(2,4) <0,001

Fizik incelemede saptanan karaciger (p<0,001) ve dalak boyutlar1 (p=0,024)
ve bagvuru yaslar1 (p<0,001) agisindan ii¢ grupta istatistiksel olarak anlamli
farklilik mevcuttu. (Tablo 18). Fizik inceleme ile degerlendirilen karaciger

boyutunun sirotik grupta, prehepatik ve presiniizoidal gruba gore;
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Tablo 18. Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik portal hipertansiyonlu hastalarin

demografik, klinik ve fizik inceleme 6zellikleri

Prehepatik Presiniizoidal Sirotik p
(Grup 1) (Grup 2) (Grup3) Grup Grup Grup
N=45 * N=45 * N=131* 1ve2 lve3 2ve3
Cinsiyet, erkek (%0) 32 (71) 29 (64,4) 72 (54,9) >0,05
Basvuru yasi, ay 62 147 24
0,004 0,006 <0,001
(31-112) (62-181) (6-120)
izlem siiresi, ay 23 15,5 24
>0,05
(4-47) (8-41) (6,2-65)
Agirhik Z skoru -0,6 -0,9 -0,9
>0,05
(_113 - +0|3) (_114_ _013) (_115 - _052)
Boy Z skoru -0,6 -1,1 -1
>0,05
(-1,6 -+04) (-2--1,2) (-1,7--0,3)
YGA <%5 (%) 15 (33,3) 21 (45,7) 66 (50,4) >0,05 0,04 >0,05
YGB <%?5 (%) 8 (17,8) 15 (32,6) 34 (26) >0,05
BGA <%5 (%) 12 (26,7) 15 (32,6) 38 (29) >0,05
Karaciger boyutu (cm) 0 (0-0) 2 (0-4) 5(2-7) <0,001 <0,001 <0,001
Dalak boyutu, cm 6 (3-10) 7 (4-10) 5 (3-8) >0,05 >0,05 0,006
Dalak boyutu Z skoru 4,7(2,3-7,7) 51(3,4-72) 45(2,4-52) >0,05 >0,05 0,019
Hepatomegali (%) 8 (18,2) 25 (55,6) 111 (84,3) <0,001 <0,001 <0,001
Splenomegali (%) 37 (84,1) 43 (95,6) 120 (91,6) >0,05

Devamli degiskenler ortanca deger (%25- %75) olarak verilmistir. YGA, yasa gore agirlik; YGB, yasa gore

boy; BGA, boya gore agirlik

presiniizoidal grupta ise prehepatik gruba gore daha biiyiik oldugu saptandi

(p<0,001) (Tablo 18). Yine fizik inceleme ile saptanan hepatomegali sikliginin
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sirotik grupta, prehepatik ve presiniizoidal gruba gore; presiniizoidal grupta ise

prehepatik gruba gore daha yiiksek oldugu bulundu (p<0,001) (Tablo 18).

Fizik inceleme ile degerlendirilen dalak boyutunun presiniizoidal grupta,
sirotik gruba gore belirgin oranda daha biiyiik oldugu saptanirken (p=0,001), diger
gruplar arasinda istatistiksel fark saptanmadi. Dalak boyutu Z skorlarinin
presiniizoidal grupta sirotik gruba oranla istatistiksel olarak daha yiiksek oldugu
saptandi  (p=0,019). Splenomegali sikligi agisindan gruplar arasinda fark

saptanmadi (Tablo 18).

Ug grup arasinda 18kosit ve trombosit sayisi, ALT, AST, GGT, ALP, TB,
DB, albiimin, PZ ve INR degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
saptandi. Ug¢ grup arasinda hemoglobin ve hematokrit degerleri acisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (Tablo 19). Lokopeni, trombositopeni,
transaminaz yiiksekligi, hiperbiliriibinemi, uzamig PZ ve INR sikliklar1 agisindan
i grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik mevcuttu (Tablo 19). GGT
degerlerinin presiniizoidal grupta prehepatik gruba gore anlamli olarak daha yiiksek
oldugu saptand1 (p<0,001). Her iki grupta diger laboratuvar degeri arasinda anlaml

farklilik saptanmadi (Tablo 19).

Sirotik PH’ 11 hastalarda 16kosit ve trombosit sayisi, AST, ALT, GGT, ALP
ve bilirlibin diizeylerinin hem prehepatik hem de presiniizoidal PH’ I1 hastalara gore
istatiksel olarak anlamli diizeyde yiiksek oldugu saptandi. Albiimin diizeyleri ise

sirotik grupta, prehepatik ve presiniizoidal hasta grubuna gore daha diisiik saptandi
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(p<0,001). PZ, sirotik grupta presiniizoidal gruba gore daha uzun saptandi (Tablo

19).

Tablo 19. Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik portal hipertansiyonlu hastalarin

laboratuvar bulgulari
Prehepatik Presiniizoidal Sirotik p
(Grup 1) (Grup 2) (Grup3) Grup Grup Grup
N=45 N=45 N=131 lve2 1ve3d 2ve3
Lékosit,x103/mm? 5,1(3-6,5) 48(3-7,3) 7,5(4,7-11,8) 0,83 <0,001 <0,001
Hb, g/dL 10,9 (9-12,3) 10,7 (8,9-12,6) 10,6 (9,5-12) >0,05 >0,05 >0,05
Hematokrit, % 33,6 (28-36) 33,3 (28,2-37) 32,6 (29-36) >0,05 >0,05 >0,05

Trombosit,x10* /mm? 91 (65-156) 108 (73-126) 143 (89-252) >0,05 <0,001 <0,001

ALT, U/L 19 (16-29)  27(18-38) 64 (38-148) >0,05 <0,001 <0,001
AST, U/L 35(28-52)  37(28-54) 113 (59-273) >0,05 <0,001 <0,001
GGT, U/L 12 (10-23) 30 (19-49) 70 (32-191) <0,001 <0,001 <0,001
ALP, U/L 187 (156-233) 218 (162-282) 354 (223-588) >0,05 <0,001 <0,001

Total biliriibin, mg/dl 0,6 (0,3-1,1) 0,6 (0,3-0,8) 2,2(0,8-9,4) >0,05 <0,001 <0,001

Direk biliriibin, mg/dl 0,2 (0,1-0,3) 0,2(0,1-0,3) 1,4 (0,4-7) >0,05 <0,001 <0,001

Albiimin, g/dL 42 (37-44) 43(38-46) 37(2941) >005 <0,001<0,001
PZ, sn. 13,3 (12,4-15) 12,9 (12,1-14) 14 (12,5-18) >0,05 >0,05 0,002
INR 11(1-1,2)  11(1-12) 12(1-15) >0,05 >0,05 0,008

Devamli degigkenler ortanca (%25- %75) olarak verilmistir.
ALT, alaninamino transferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma-glutamil transferaz; ALP,
alkalenfosfataz; TBPZ, protombin zamani
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Lokopeni ve trombositopeni sikligi prehepatik ve presinilizoidal grupta
sirotik gruba gore istatistiksel olarak daha fazla iken transaminaz yiiksekligi,
hiperbiliriibinemi ve uzamis PZ siklig1 sirotik grupta prehepatik ve presiniizoidal
gruba gore istatistiksel olarak daha yiiksek oranda bulundu (Tablo 20).
Hipoalbliminemi siklig1 sirotik grupta diger gruplara gore daha yiliksek oranda
bulunmasina ragmen sadece sirotik ve presiniizoidal grup arasinda istatiksel olarak

anlamli fark saptandi (Tablo 20).

Tablo 20. Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik portal hipertansiyonlu hastalarin

anormal laboratuvar bulgulari

Prehepatik Presiniizoidal  Sirotik P

(Grup 1) (Grup 2) (Grup3) Grup Grup Grup

N=45 N=45 N=131 1ve2 1ve3 2ve3
Lokopeni (%) 16 (36,4) 18 (40) 18 (14,1) >0,05 0,001 <0,001
Anemi (%) 22 (50) 25 (55) 72 (56,3) >0,05 >0,05 >0,05
Trombositopeni (%) 32 (72,7) 37 (82,2) 68 (53,1) >0,05 0,023 0,001

Hipertransaminazemi (%) 18 (41,9) 19 (42,2) 112 (88,2) >0,05 <0,001 <0,001

Hiperbiliriibinemi (%) 9 (21,4) 3(6,7) 85(66,9) 0,046 <0,001 <0,001
Hipoalbiiminemi (%) 2(4,7) 1(2,2) 17 (13,4) >0,05 >0,05 0,045
Uzamus PZ (%) 12 (28,6) 8 (18,2) 62 (48,8) >0,05 0,022 <0,001
Uzamus INR (%) 12 (28,6) 9 (20,9) 57 (44,9) >0,05 >0,05 0,005

Tam kan sayimina 217, transaminazlar, albiimin diizeylerine 215, biliriibin diizeylerine 214, PZ diizeylerine
213 ve INR diizeylerine 212 hastada ulagilabildi. PZ, protombin zamant

Prehepatik,  presiniizoidal ve  sirotik PH’li  hastalarda PH
komplikasyonlarina bakildiginda; asit, portal gastropati, 6zefagus varis ve varis

kanamas: sikliklar1 agisindan {i¢ grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
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mevcuttu (Tablo 21). Ozefagus varisi prehepatik ve presiniizoidal grupta sirotik
gruba oranla daha sikt1 (p<0,001). Varis kanamasi sikligi sirotik gruptan prehepatik
gruba dogru giderek artmaktaydi. Alt gruplarin her biri arasindaki fark istatistiksel
olarak anlamli idi (Tablo 21). Portal gastropati siklig1 prehepatik ve presiniizoidal
grupta sirotik gruba gore daha yiiksek oranda bulundu (p<0,05). Asit siklig1 sirotik
grupta prehepatik ve presiniizoidal gruba gore daha yiliksek saptandi (p<0,05)

(Tablo 21).

Tablo 21. Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik portal hipertansiyonlu hastalarda

portal hipertansiyon komplikasyonlari

Prehepatik Presiniizoidal Sirotik p

(Grup 1) (Grup2) (Grup3) Grup Grup Grup

N=45 N=45 N=131 1ve2 1ve3 2ve3
Asit (%) 4(8,9) 2(43) 25 (19,1) >0,05 0,016 0,016
Portal gastropati (%) 25 (61) 28 (63,6) 39 (41,5) >0,05 0,037 0,015
Ozefagus varisi (%) 42(93,3)  42(93,3) 59 (67,8) >0,05 <0,001 0,001
Varis kanamasi (%0) 35 (77,8) 21 (46,7) 19 (14,5) 0,002 <0,001 <0,001
Hepatopulmoner sendrom (%) 0 0 8(6,1) >0,05 >0,05 >0,05
Hepatorenal sendrom (%0) 0 0 2(1,5) >0,05 >0,05 >0,05
Hepatik ensefalopati (%0) 0 0 7(53) >0,05 >0,05 >0,05
Portal biliyopati (%) 1(2,2) 1(2,2) 0 >0,05 >0,05 >0,05
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Prehepatik, presintizoidal ve sirotik hasta gruplari almis olduklar1 tedaviler
acisindan karsilastirildi (Tablo 22). Propranolol, endoskopik tedavi ve cerrahi
tedavi sikliklar1 arasinda ii¢ grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

saptand1 (Tablo 22).

Prehepatik ve presinilizoidal hasta gruplari arasinda propranolol kullanimi
ve endoskopik tedaviler agisindan fark saptanmadi. Sant cerrahisi agisindan iki grup
arasinda fark yokken, distal ve proksimal splenorenal sant sikliklar1 arasinda iki
grup arasinda fark saptandi. Distal splenorenal sant presiniizoidal grupta daha
sikken (p=0,003), proksimal splenorenal sant prehepatik grupta daha sikti
(p=0,003) (Tablo 22). Propranolol, endoskopik tedaviler ve portosistemik sant
cerrahisinin prehepatik ve presiniizoidal grupta sirotik gruba oranla fazla
kullanildig1 saptandi. Karaciger nakli sirotik grupta diger gruplara oranla belirgin

derecede fazla kullanildigi saptandi (Tablo 22).

222 hastanin ortanca izlem siiresi 21 (7-54) ay olup, bu siire igerisinde 118
hasta halen izlemde olup, 16 hasta izlemde kaybedildi. Prehepatik PH hastalarinin
%6,7" si (3/45), presinlizoidal PH hastalarinin %4,4’ i (2/45), sirotik PH
hastalarinin %9,2” si (12/131) exitus oldu ve ii¢ grup karsilastirildiginda gruplar
arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi (p=0,931). Prehepatik PH
grubunda ii¢ hasta tiiberkiiloz menenjit (n=1), hepatoblastom (n=1) ve izlemde
gelisen Budd-Chiari sendromu nedeni ile yapilan karaciger nakli komplikasyonlari

(n=1) nedeniyle kaybedildi. Presiniizoidal PH grubunda iki hasta pulmoner kanama
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(ayn1 zamanda Osler-Weber Rendu tanisi ile izleniyordu) (n=1) ve vaskiilite ikincil

yaygin mezenterik iskemi (n=1) nedeniyle kaybedildi.

Tablo 22. Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik portal hipertansiyonlu hastalara

uygulanan tedaviler

Prehepatik Presiniizoidal Sirotik p
(Grup 1) (Grup 2) (Grup 3) Grup Grup Grup
N=45 N=45 N=131 1ve2 1ve3 2ved
Propranolol 40 (88,9) 40 (88,9) 54 (41,2) 1 <0,001 <0,001
Endoskopik tedavi 22 (48,9) 14 (31,1) 9(6,9) 0,085 <0,001 <0,001
Bant ligasyon 17(378)  12(267)  8(61) 0259 <0,001 <0,001
Skleroterapi 7 (15,6) 3(6,7) 1(0,8) 0,180 <0,001 0,052
Cerrahi tedavi
Portosistemik sant cerrahisi 19 (42,2) 19 (42,2) 0 1 <0,001 <0,001
Distal splenorenal sant 5(11,1) 15 (33,3) 0 0,003 ) _
Proksimal splenorenal sant 14 (31,1) 4 (8,8) 0 0.003 ) _
Karaciger nakli 1(22) 0 31(237) 1 <0,001 <0,001
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S5.TARTISMA

Calismamiz geriye doniik olarak %59,9” u erkek, ortanca yaslar1 61,5 ay
olan 222 hastada yapildi. Sirotik hastalarin bagvuru ve tani yaslari, sirotik
olmayanlara gore daha kiigtiktii. Sirotik PH’11 hastalarin yaklasik yaridan fazlasinin
nedeninin biliyer atrezi, IAIK ve metabolik karaciger hastaligi gibi bebeklik
caginda siroz ve PH’ ya yol agabilen hastaliklar olmasinin bu durumu

aciklayabilecegi diisiiniildii.

Cocuklarda rastlantisal olarak saptanan splenomegali ¢ocuklarda PH’ nin en
sik goriilen bulgularindan biridir (132). Calismamizda da olgularin %90 ninda fizik
incelemede saptanan splenomegali vardi. Literatiire benzer olarak (133)
splenomegali sikliginda gruplar arasinda farklilik saptanmamasina ragmen hem
fizik incelemede hem de USG’ de saptanan dalak boyutlarinin sirotik olmayan
grupta sirotik gruba gore daha biiyiik oldugu goriildii. Anatomik olarak
simiflandirildiginda da hem fizik incelemede hem de USG’ de saptanan dalak
boyutlar1 arasinda prehepatik ve sirotik grup arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
fark saptanmamis olup, dalak boyutlar1 prehepatik ve presiniizoidal grupta sirotik
gruba gore daha biiyiiktii. Bu durumun PH’nin sirotik olmayan grupta sirotik gruba

gore daha siddetli olmasi ile iligkili oldugu diistiniildii.

Calismamizda sirotik grupta sirotik olmayan gruba gore hem hepatomegali
siklig1 daha fazlaydi, hem de karaciger boyutlar1 daha biiytiktii. Anatomik olarak
siiflandirildiginda da hem hepatomegali sikliginin hem de karaciger boyutlarinin

prehepatik gruptan, sirotik gruba dogru gidildikge arttigi goriildi. Sirotik grubu
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olusturan hastalarin intrahepatik ve posthepatik etiyolojiye sahip oldugunu sirotik
olmayan grubu olusturan hastalarin da prehepatik ve presiniizoidal etiyolojiye sahip
oldugunu g6z 6niinde bulundurursak hepatomegalinin ve karaciger boyutundaki

artigin sirotik grupta daha fazla goriilmesi beklenen bir sonugtur.

Portal hipertansiyonun komplikasyonlarindan biri de malniitrisyondur. Hem
sirotik hem de sirotik olmayan hastalarda goriilebilir. Malniitrisyon hastalik siiresi
ile dogru orantilidir. Ekstrahepatik PVT’li hastalarda azalmig portal akima ikincil
hepatotrofik faktorlerin azalmasi ve malabsorpsiyona bagli olarak malniitrisyonun
gelisebilecegi diistiniilmektedir. Yapilan ¢alismalarda basarili bir mezenteroportal
bypass operasyonu sonrasinda PVT’li hastalarin biiyiime hizlarinda ilerleme
kaydedildigi gosterilmistir (2, 133-135). Hastalarimizda yasa gore agirlik, yasa gore
boy ve boya gore agirlik degerleri hesaplandiginda malniitrisyon sikliginin hem
sirotik hem de sirotik olmayan grupta oldukga yiiksek oranlarda oldugu goriildii.
Prehepatik, presiniizoidal ve sirotik grupta da malniitrisyon oranlari benzerdi.
Sonuglar etiyoloji ne olursa olsun PH’nin malniitrisyona yol agtigini destekler

nitelikteydi.

Calismamizda PH tanili hastalarin yaklasik yarisini siniizoidal PH’li
hastalarin olusturdugu, bu orani prehepatik ve presiniizoidal PH’l1 olgularin izledigi
dikkat ¢ekmektedir. Literatiire bakildiginda siniizoidal PH grubundan sirozun
cocuklarda PH’ nin 6nde gelen nedenlerinden biri oldugu goriilmektedir (12, 136-
139). Serimizde PVT, konjenital hepatik fibrozis ve idiyopatik non-sirotik PH’nin

sirotik olmayan PH nedenlerinin neredeyse tamamini olusturdugu goriilmektedir.
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Posthepatik PH ise hastalarimizin yaklasik %3’ tinii olusturmaktaydi. Literatiirde de

cocuklarda Budd-Chiari sendromu siklig1 %0, 1 olarak belirtilmistir (140).

Portal hipertansiyon nedenlerine daha ayrintili olarak bakildiginda
hastalarin yaklasik %20’sini PVT, %19’ unu IAIK, %12’sini biliyer atrezi, %11 ini
idiyopatik non-sirotik PH, %9’unu Wilson hastaligi, %9 unu konjenital hepatik
fibrozis ve Caroli hastaligi ve %20’ sini diger nedenler olusturmaktaydi. Yapilan
caligmalarda ¢ocuklarda PH’ nin en sik nedenlerinin PVT ve biliyer atrezi oldugu
gosterilmistir (141). Calismamizda PVT ve biliyer atrezinin yani sira IAIK, Wilson
hastalig1, konjenital hepatik fibrozis gibi genetik hastaliklar PH nin 6nemli ve sik
goriilen nedenleri arasindadir. Bu durum {iilkemizde akraba evliligi sikliginin

gelismekte olan tilkelere gore oldukga yiiksek olmasi ile agiklanabilir.

Trombositopeni basta olmak iizere sitopeni PH’da hipersplenizmin bulgusu
olarak sik goriilmektedir (142). Sitopeninin patogenezinde hipersplenizm,
karacigerde sentezlenen eritropoetin ve trombopoetin yapiminin azalmasi ve
kanamaya bagli kayiplar rol almaktadir (142). Calismamizda ortanca 16kosit 6075
/mm?3, hemoglobin 10,6 g/dl, hematokrit %32,6 ve trombosit 121x10%/mm? olarak
saptand1. Lokosit ve trombosit degerlerinin sirotik olmayan PH’11 hastalarda, sirotik
olanlara gore belirgin derecede diisiik oldugu saptandi. Hem prehepatik hem de
presiniizoidal grupta, sirotik gruba gore l6kosit ve trombosit diizeyleri belirgin
derecede diisiiktii. Dalak boyutu-PH siddeti iligskisine benzer olarak l6kopeni ve
trombositopeninin de PH siddeti ile iliskili oldugu diisiiniildii. Bizim ¢alismamizda

tim gruplarda hemoglobin, hematokrit degerleri benzer saptanmistir ve anemi
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sikliklar1 agisindan gruplar arasinda fark saptanmamistir. Rangari ve ark. (143)
yapmis oldugu bir ¢alismada sirotik ve prehepatik PVT olan hastalar karsilagtirilmis
ve hemoglobin degerleri benzer saptanmistir. Lorance ve ark. (133) yapmis oldugu
baska bir ¢alismada, kanama Gykiisii olmayan prehepatik PVT ile sirotik hastalar

karsilastirildiginda hemoglobin degerleri farkli saptanmamustir.

Portal hipertansiyonlu hastalarda karaciger enzimleri (AST, ALT, GGT,
ALP) ve sentez fonksiyonlar1 (biliriibin, albiimin, PZ, INR) laboratuvar
incelemelerinin 6nemli bir parc¢asini olusturmaktadir. ALT ve AST degerlerinin
karaciger hiicre, GGT ve ALP’nin safra yolu hasarini gosteren 6nemli belirteglerdir
(12, 144, 145). Sirotik olmayanlar ile karsilastirildiginda sirotik hastalarda
transaminaz ve biliriibin diizeylerinin daha yiiksek, alblimin diizeylerinin daha
disiik  oldugu  bulundu. Transaminaz  yiiksekligi, hipoalbiiminemi,
hiperbiliriibinemi ve koagulasyon bozuklugu olan hasta sayisi sirotik grupta sirotik
olmayan gruba gore anlamli olarak daha fazlayd: Karaciger enzimleri ve sentez
fonksiyonlart agisindan degerlendirildiginde; presiniizoidal grupta GGT degerinin
daha yiiksek olusu prehepatik ve presiniizoidal gruplar arasindaki tek farki
olusturuyordu (p<0,001) ve hiperbilirubinemi sikligi da prehepatik grupta daha
fazlaydi. Lorance ve ark. (133) prehepatik PVT ve sirozu olan ¢ocuklarda yaptiklari
calismada sirotik hastalarda sirotik olmayanlara gore ALT, AST, ALP ve biliriibin
degerlerinin daha yiiksek ve albliimin degerlerinin daha diisiik oldugunu saptamistir.
Hepatoseliiler hasarin sirotik hastalarda sirotik olmayan PH’11 hastalara gore daha
fazla goriilmesi beklenmektedir, hepatoseliiler hasar sonucu transaminazlarda

yiikseklik ve sentez fonksiyonlarinda bozulma beklenen sonuglardir. Kronik
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karaciger hastaliklarinda, hepatoseliiller sentez fonksiyon bozuklugu sonucu
antikoagulan faktorlerin yapimi azalmaktadir (146, 147). PZ ve INR degerinin
hepatoseliiler hasar ile dogru orantili oldugu ¢ok iyi bilinmektedir (144, 148).
Sirotik PH’li hastalarda sentez fonksiyonlarinin bozulmasiyla koagulan ve
antikoagulan faktorlerin miktarinda azalma meydana gelmekte, PZ ve INR
degerleri uzamaktadir (12, 144, 147-154). Sirotik hastalarda tablo net
aciklanabilmisken sirotik olmayan hastalarda ise degiskenlik gdsterebilmektedir.
Ekstrahepatik PH’ 11 hastalarda, patolojiye neden olan etmen karaciger dist oldugu
icin karaciger sentez fonksiyonlarinin etkilenmeyecegi diisiiniilebilir. Fakat
yapilmis olan ¢alismalarda bu konuda aksi bilgilerin oldugu goériilmektedir (146,
155). Ferri ve ark. ekstrahepatik PVT olan c¢ocuklarda yaptigi bir ¢alismada
hastaligin baslangi¢ evrelerinde transaminazlar, albiimin, PZ ve INR degerleri
normal sinirlarda iken uzun siireli PH olgularinda transaminaz diizeylerinde
yiikselme, albiimin diizeyinde azalma ve PZ’ de uzama oldugunu bildirmektedir
(155). Ferri ve ark. bu durumu azalmis portal kan akimina ikincil karaciger
fonksiyonlarmin bozulmasiyla iligkili olabilecegini ileri siirmektedir. Pietrobattista
ve ark. kontrol grubu ile karsilastirildiginda ekstrahepatik PVT’ |i hastalarda PZ
degerleri uzarken GGT ve biliriibin degerlerinin normal araliklarda oldugunu

gostermiglerdir (156).

Ozefagus varisi ve varise ikincil kanama, hipersplenizm, asit, HRS, HE,
pulmoner ve biliyer komplikasyonlar PH’da goriilebilen komplikasyonlardir (97).
Ozefagus varisi ve varise ikincil gastrointestinal sistem kanamasi, PH’l1 hastalarin

onemli bagvuru bulgularindan biridir (108). Cocuklarda gastrointestinal
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kanamasindan kaynaklanan mortalite yetiskinlerden daha diisiik olmasina ragmen,
varise bagli akut gastrointestinal kanama yasamsal 6nemi olan acil durumlardan
biridir (2). Calismamizdaki hastalarin yaklasik %’tinde 6zefagus varisi saptandi.
Ozefagus varisi saptanan olgularm yaklasik yarisinda varise ikincil gastrointestinal
sistem kanamasi gelismisti. Gugig ve ark. (50) PH’I1 ¢ocuklarda yapilmis olan
calismalar1 derledikleri makalede gastrointestinal kanama riskinin sirotik
cocuklarda %22, biliyer atrezili hastalarda %15-20 arasinda oldugunu
bildirmektedir. Serimizde varis kanamasi oranlarmin sirotik olmayan hastalarda
sirotik gruba gore daha yiiksek oldugu goriildii. Sirotik olmayan grupta kanama
oranlarinin yiiksek olmasinin 6zefagus varisi evresinin daha ileri olmasi ile iliskili
oldugu diistiniildii. Ekstrahepatik PVT olan hastalarda yapilmis olan ¢alismalarda
gastrointestinal kanama oOykiisiiniin %40-90 arasinda degistigi bildirilmektedir
(134, 135, 155). Bizim ¢alismamizda da sirotik olmayan hasta grubunun yaklagik

%50’sini ekstrahepatik PVT olusturmakta olup, varis kanamasi sikliginin sirotik

olmayan grupta neden daha fazla oldugunu agiklamaktadir.

Portal gastropati histolojik olarak inflamatuvar degisiklikler olmaksizin
mukozal ve submukozal vaskiiler ektazi ve dilatasyon ile karakterize gastrik
mukozanin makroskopik degisimi olarak tanimlanir (157, 158). Cocuklarda PH’ da
2 yillik izlem sonrasinda portal gastropati varligini aragtiran bir ¢aligmada sirotik
(%61) ve sirotik olmayan (%54) hastalarda portal gastropati sikliklar1 agisindan
fark saptanmamistir. PVT hastalarinin %20’sinde portal gastropati saptanmistir
(159). Baska bir ¢alismada ise portal gastropati sikliklari ile PH nedenleri arasinda

iliski saptanmamistir (160). Calismamizda sirotik olmayan hastalarda portal
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gastropati varlig1 sirotiklere oranla daha fazlaydi (p=0,007). Alt grup analizi
yaptigimizda hem prehepatik (p=0,037) hem de presiniizoidal (p=0,015) grupta
sirotik gruba oranla portal gastropati daha sik saptandi. Prehepatik ve presiniizoidal
hasta gruplarinda oranlar benzerdi. Sonuglarimizin literatiirden farkli olusu, alt

gruplar arasinda PH siddetinin farkli olmasi ile iliskili olabilir.

Asit, periton boslugunda ser6z sivinin birikimidir ve genellikle siroz
nedeniyle PH gelisen hastalarda goriilmektedir. Hidrostatik basing, hepatik ve
mezenterik kilcal damarlardaki ozmotik basingtan daha fazla olup lenfatiklerdeki
stvilar lenfatik sistemin drenaj kapasitesini astiginda asit ortaya ¢ikar (2). Gugig ve
ark.(50) PH tanili c¢ocuklarda asit sikligmin %7-21 arasinda oldugunu
bildirmektedir. Literatiirdeki oranlara benzer sekilde hastalarimizdaki asit siklig
yaklasik %14°tii. Asit sikligmin sirotik hastalarda sirotik olmayanlara gore
istatistiksel olarak anlamli yiiksek oldugu saptandi. Lorance ve ark. (133) asit
sikligiin sirotik ¢ocuklarda ekstrahepatik PH olanlara gore daha fazla oldugunu
bildirmektedir. Goel ve ark. (161) sirotik olmayan intrahepatik PH hastalarin

%22,7’sinde, sirotik intrahepatik PH hastalarin %40’ inda asit saptamislardir.

Serimizde ensefalopati, HRS, portal biliyopati ve hepatopulmoner sendrom
sikliginin varis, varis kanamasi, portal gastropati ve hipersplenizme gore oldukc¢a
diisiik oldugu goriildii. Portal biliyopatisi olan olgular sirotik olmayan grupta;

ensefalopati, HRS ve hepatopulmoner sendrom tanisi alan olgular sirotik grupta idi.

Portal hipertansiyon tedavisi altta yatan nedenin ve komplikasyonlarin

tedavisi olarak ikiye ayrilabilir. Altta yatan nedenin tedavisi ¢alismamizin konusu
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disinda kaldigindan burada tartisiimayacaktir. Ozefagus varisi ve varis kanamasi en
sik goriilen komplikasyonlardan biri oldugundan PH yd&netiminin temelini
olusturmaktadir. Hastalarimiza 6zefagus varisi nedeni ile medikal, endoskopik,
radyolojik ve cerrahi tedaviler uygulandi. Propranolol ve nadir olarak endoskopik
band ligasyon primer proflakside; propranolol, endoskopik ve cerrahi tedaviler ise
sekonder proflakside tercih edilen tedavi yontemleriydi. Propranolol ve endoskopik

tedaviler sonrasi hastalarin yarisinda kanamanin tekrarladig1 goriildii.

Cocuklarda varis kanamalarinin Onlenmesine yonelik herhangi bir
profilaktik tedavinin roliinii destekleyen yeterli veri yoktur (85). Bununla birlikte,
birgok klinisyen varis kanamasina bagli 6liim riski olduk¢a yiiksek oldugundan
birincil proflaksiyi diisiinmektedir (2). Bunun tersine, sirozlu ¢ocuklarda sekonder
proflaksi i¢in endoskopik yontemlerin kullanilmasina iliskin endikasyon
konusunda, kanita dayali goriis birligi mevcuttur (114). PH' da selektif olmayan f3-
blokerler, B1 reseptdr antagonizmasi yoluyla kardiyak outputu azaltip, B2 reseptor
antagonizmasi yoluyla splanknik vazodilatasyonu artirip portal akimin azalmasini
saglayarak etki gosterir (162). Yetigkinlerde yapilan ¢alismalar, kalp hizim1 %25
diisliren bir dozun sirozdaki kanama oranmi azalttigimi gostermistir (92).
Cocuklarda varis kanamasinin proflaksisi olarak propranololiin etkinligini
degerlendiren randomize bir ¢aligma bulunmamaktadir ve yapilan birka¢ kohort
caligmasinda tedavi baglangicindan once ve sonra hepatik ven basing gradyenti
Olgtimleri bulunmamaktadir (4, 94, 95). Varislerin endoskopik obliterasyonunu
saglayan varisin igine veya cevresine enjekte edilen sklerozan ajanlar yerine,

giintimiizde varis bant ligasyonu daha popiiler hale gelmistir ve etkinlik, giivenlik
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acisindan skleroterapiden daha istiin oldugu gosterilmistir (110, 163, 164).
Bununla birlikte, kii¢iik gocuklarda bant cihazlarinin kiigiik pediatrik endoskoplarla
kullanilamadigr  durumlarda, skleroterapi biiyiik varisleri yonetmek icin

uygulanabilir olan tek segenektir (163).

Medikal ve endoskopik tedavilere yanitsiz varis kanamasi, hipersplenizmi
ve dalak riiptiirii riski olan sirotik olmayan PH’ 1 hastalarda selektif portosistemik
sant cerrahisi (distal ve proksimal splenorenal santlar vb.) onerilmektedir (123).
Ekstrahepatik PVT’ li ¢ocuklarda kanama olmaksizin erken donemde proflaktik
olarak yapilacak mezenteroportal bypassin hem wvaris iligkili komplikasyonlar
onledigi hem de biiylime {izerine olumlu etkilerinin oldugu gosterilmistir (124-

127).

Sirozu olan hastalarda karaciger nakli PH tedavisinin temelini
olusturmaktadir. Karaciger nakli bekleyen varis kanamasi ve direngli asidi olan
olgularda  vaskiiler — anatomiyi  bozarak  transplantasyon  cerrahisini
zorlastiracagindan portosistemik sant cerrahisi yerine koprii tedavi olarak TIPS
onerilmektedir (132). Sirotik olmayan hastalarin g¢ogunlugu prehepatik ve
presiniizoidal etiyolojiye sahip oldugundan karaciger nakli cogu hasta i¢in uygun
bir segenck degildir. Hastalarimiza uygulanan cerrahi tedavilere bakildiginda
sirotik grupta karaciger naklinin; sirotik olmayan grupta ise selektif portosistemik
sant cerrahilerinin, tercih edildigi goriilmektedir. Sirotik olmayan grupta alt grup
analizi yapildiginda presiniizoidal grupta distal splenorenal santin, prehepatik

grupta proksimal splenorenal santin daha ¢ok tercih edildigi goriildii.
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Sirotik olmayan PH’11 hasta grubunda prognoz, benzer derecede PH’s1 olan
sirotik hasta grubuna gore daha iyidir. Bu durum sirotik olmayan hasta grubunda
karaciger fonksiyonlarinin daha uzun siire korunmasma baglidir. Bizim
calismamizda da prehepatik PH hastalarinin %6,7’ si, presiniizoidal PH hastalarinin
%4,4’ 1, sirotik PH hastalarinin %9,2” si kaybedildi ve ii¢ grup karsilagtirildiginda

anlamli fark saptanmasa da sirotik grupta mortalite oran1 daha yiiksek saptanmistir.
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6. SONUCLAR

1.  Calismamiza %59,9’ u erkek %40,1° 1 kiz 222 PH tanili hasta kabul edildi.

2. Sirotik PH’l1 hastalar, sirotik olmayan PH’li hastalara gore daha erken
donemde hastaneye basvurmaktaydi.

3. Hastalarin hepatomegali sikliklar1 ve karaciger boyutu artigi sirotik grupta
sirotik olmayan gruba gore daha fazla saptandi.

4.  Dalak boyutunun sirotik olmayan grupta sirotik gruba oranla artmis oldugu
goriildii.

5. Malniitrisyon hem sirotik hem de sirotik olmayan grupta yiiksek oranlarda
saptandi. Calismamizda malniitrisyon oranlar1 prehepatik, presiniizoidal ve
sirotik grupta benzerdi.

6.  Cocuklarda PH’nin en sik goriilen nedenlerinin PVT, IAIK, biliyer artezi ve
idiyopatik non sirotik PH oldugu goriildii.

7. Sirotik olmayan grupta trombositopenisi ve l0kopenisi olan hasta sayisi,
sirotik gruba oranla fazla saptandi. Bu da hipersplenizmin sirotik olmayan
hastalarda daha 6n planda oldugu diistindiirmektedir.

8.  Sirotik hastalarda hepatoseliiler hasar ve sentez fonksiyon bozuklugu sirotik
olmayan gruba gore daha fazla saptandi.

9.  Bulgular belirgin splenomegalisi olan, karacigeri palpe edilmeyen, karaciger
testlerinin korundugu hastalarda sirotik olmayan portal hipertansiyon
nedenlerinin, splenomegali yani sira hepatomegalisi olan karaciger testlerinin
bozuk oldugu olgularda sirotik portal hipertansiyon nedenlerinin daha 6nce
diisiilmesi gerektigini diisiindiirmektedir.
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10.

11.

12.

13.

Hipersplenizm, 6zefagus varisi ve varis kanamasi ve malniitrisyon PH’ nin sik
goriilen 6nemli komplikasyonlaridir.

Asit, hepatorenal sendrom, pulmoner komplikasyonlar ve portal biliyopati
PH’nin ¢ocuklarda nadir goriillen komplikasyonlaridir. Varis kanamasi
sikliginin sirotik olmayan grupta daha fazla oldugu goriilmiistiir. Sirotik
olmayan hasta grubunun yaklasik %50’ sini ekstrahepatik PVT olusturmakta
olup, varis kanamasinin neden sirotik olmayan grupta daha sik oldugunu
aciklamaktadir.

Sirotik olmayan grupta medikal ve endoskopik tedaviye yanitsiz hastalarda
portosistemik sant cerrahileri basarili tedavi segenekleridir. Sirotik grupta
karaciger nakli PH tedavisinin temelini olusturmaktadir.

Anlaml fark saptanmasa da sirotik grupta sirotik olmayan gruba gore

mortalite oranlar1 daha yiiksekti.
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8. OZET
COCUKLARDA PORTAL HIPERTANSIYONUN NEDENLERi, UZUN

DONEM iZLEMIi, TEDAVISI VE KOMPLIKASYONLARI

Portal hipertansiyon (PH), portal ven basincinin veya portal ven ile inferior
vena kava arasindaki basing farkinin artis1 olarak tanimlanmaktadir. Bu ¢alismada
cocuklarda PH’ nin nedenleri, klinik, laboratuvar ve endoskopik bulgulari, tedavi
yaklasimlari, uzun donem sonuglar1t ile prognozlarinin degerlendirilmesi
hedeflendi. Bu amacla 1.1.1998 -31.12.2016 tarihleri arasinda Gazi Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji klinigine bagvuran PH tanis1 alan 222

hastanin verisi tarandi.

Hastalarin yaslar1 ortalama 76,9 aydi. Hastalarin 133’ i (9%59,9) erkekti.
PH nedenleri siniflandirildiginda %59’ u siroza, %41°1 siroz dist nedenlere ikincil
olarak gelistigi gorildii. Sirotik olmayan hasta grubu anatomik olarak prehepatik
(45 hasta) ve presiniizoidal (45 hasta) gruplara ayrildi ve sirotik hastalar ile

karsilastirildi.

Sirotik gruptaki hastalarin, sirotik olmayan gruptaki hastalara gére daha
erken donemde hastaneye basvurduklari izlendi. Hastalarin hepatomegali sikliklar
ve karaciger boyutu artig1 sirotik grupta fazlayken dalak boyutu artisinin sirotik
olmayan grupta daha fazla oldugu saptandi. Malnutrisyon hem sirotik hem de
sirotik olmayan grupta yiiksek orandaydi ve gruplar arasinda fark saptanmadi.
Cocuklarda PH’ nin en sik goriilen nedenlerinin PVT, IAIK, biliyer atrezi ve

idiyopatik non sirotik PH oldugu goriildii.
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Sirotik grupta sentez fonksiyon bozuklugu ve hepatoseliiler hasar daha sik
saptanirken sirotik olmayan grupta hipersplenizm bulgularinin daha 6n planda
oldugu goriildii. Hipersplenizm, 6zefagus varisi, varis kanamasi ve malnutrisyon
PH’ nin sik goriilen ve énemli komplikasyonlaridir. Ozefagus varisi ve varis

kanamasi siklig1 sirotik olmayan grupta sirotik gruba gore fazla saptandi.

Sirotik olmayan grupta medikal ve endoskopik tedaviye yanitsiz hastalarda
portosistemik sant cerrahileri basarili tedavi secenekleridir. Sirotik grupta ise
karaciger nakli PH tedavisinin temelini olusturmaktadir. Sirotik grupta mortalite

orani sirotik olmayan gruba gore anlamli fark olmasa da yiiksek saptandi.

Anahtar kelimeler: ¢ocuk, portal hipertansiyon, portal ven trombozu, siroz,

Ozefagus varis
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9.SUMMARY

THE CAUSES OF PORTAL HYPERTENSION IN CHILDREN, LONG

TERM MONITORING, TREATMENT AND COMPLICATIONS

Portal hypertension (PH) is defined as the increase portal venous pressure
or difference between portal venous and the inferior vena cava pressure. In this
study, we aimed to evaluate the causes of portal hypertension, clinical, laboratory
and endoscopic findings, treatment approaches, long term results and prognosis in
children with portal hypertension. For this purpose, data of 222 patients diagnosed
with PH who applied to Gazi University Medical Faculty Child Gastroenterology
Clinic between 1.1.1998 -31.12.2016 were scanned.

The average age of the patients is 76.9 months. 133 (59.9%) of the patients
were male. When the causes of PH were classified, 59% were cirrhosis and 41%
were secondary to non-cirrhotic causes. The non-cirrhotic patient group was
anatomically divided into prehepatic (45 patients) and presynuzoidal (45 patients)
groups and compared with cirrhotic patients.

Patients in the cirrhotic group were admitted to the hospital earlier than
patients in the non-cirrhotic group. Hepatomegaly incidence and liver size increase
in patients were found to be higher in the cirrhotic group than in the non-cirrhotic
group. Malnutrition was high in both the cirrhotic and non-cirrhotic group and there
was no difference between the groups. The most common causes of PH in children

were PVT, PFIC, biliary atresia, and idiopathic non-cirrhotic PH.
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Synthetic dysfunction and hepatocellular damage were more frequent in
the cirrhotic group, but the findings of hypersplenism in the noncirrhotic group were
found to be more preliminary. Hypersplenism, esophageal varices, variceal
hemorrhage and malnutrition are common and important complications of PH. The
frequency of esophageal varices and variceal hemorrhage was found to be higher
in noncirrhotic group than in cirrhotic group.

In non-cirrhotic patients, portosystemic shunt surgeons are successful
treatment options in patients without medical or endoscopic treatment. In the
cirrhotic group, liver transplantation is the basis of PH treatment. Although the
mortality rate in the cirrhotic group was not significantly different from the non-

cirrhotic group, it was found to be high.

Key words: child, portal hypertension, portal vein thrombosis, cirrhosis, esophageal

varices
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