GuUncel Pediatri

0ZGUN ARASTIRMA

The Journal of Current Pediatrics

ORIGINAL ARTICLE

Cocukluk Gaginda Portal Hipertansiyon: Iki Merkez
Deneyimi ve Literatur Incelemesi

Portal Hypertension in Childhood: Two Centers Experience and

Literature Review

Yeliz Cagan Appak, Fatih Unal*, Erhun Kasirga

Celal Bayar Universitesi Tip Fakdlltesi, Cocuk Gastroenteroloji Anabilim Dali, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Manisa, Tirkiye
*Dortcelik Cocuk Hastaliklan Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Kiinigi, Bursa, Turkiye

=

o

Anahtar kelimeler
Portal hipertansiyon, 6zofagus varisi,
skleroterapi, bant ligasyonu

Keywords
Portal hypertension, esophageal varices,
sclerotherapy, band ligation

Gelis Tarihi/Received : 21.05.2014
Kabul Tarihi/Accepted : 19.08.2015

DOL:10.4274/jcp 84856

Yazigma Adresi/Address for Correspondence:
Dr. Yeliz Cagan Appak, Celal Bayar
Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk
Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme
Anabilim Dali, Manisa, Tiirkiye

Tel.: +90 505 598 52 29

E-posta: yelizcagan@yahoo.com

© Giincel Pediatri Dergisi, Galenos Yaymevi tarafindan basimistir.
© The Journal of Current Pediatrics, published by Galenos Publishing.

J Curr Pediatr 2015;13:177-82

0Oz

Giris: Bu calismada portal hipertansiyon (PHT) nedeni ile izledigimiz
hastalarimizin degerlendirilmesi amaclanmigtir.

Gere¢ ve Yontem: 2005-2013 yillar1 arasinda izlenen toplam 21 PHT’li hasta
retrospektif olarak demografik verileri, bagvuru nedenleri ve uygulanan tedaviler
acisindan degerlendirilmistir.

Bulgular: Caligmaya alinan hastalarin ortalama yas1 9,3+5,3 yil olup, %38,1°1
kiz, %619’u erkek idi. Hastalarin %28,6’smin gastrointestinal sistem (GIS)
kanamasi, %14,3’tiniin karinda sislik, %28,6’sinin splenomegali, %9,5’inin
hepatosplenomegali ve %19’unun karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik
nedeni ile bagvuru sonrast PHT tanis1 aldig1 goriildii. Ortalama tan1 yas1 6,8+4,7
yil, ortalama izlem siiresi 3,4+1,7 yil idi. Ust GIS endoskopisinde hastalarin
%85 ,7’sinde 6zofagus varisleri saptanmig, bir hasta disinda tiim hastalara beta
bloker tedavi baglanmigtir. Hastalarin izlemleri siiresince %52,4’iinde PHT
sekonder GIS kanamasi goriilmiistiir. Hastalarin %4,8’ine skleroterapi, %19 una
bant ligasyonu, %23,8’ine bant ligasyonu ve skleroterapi beraber uygulanmistir.
Bir hastaya rex sant1 ve iki hastaya distal splenorenal sant yapilmigtir.

Sonug: PHT takibinde varis kanamasi en 6nemli komplikasyondur. Hastalarda
erken tani ile medikal, endoskopik ve cerrahi 6nlemlerin alinmasi sonucu portal
hipertansiyon komplikasyonlari engellenebilir.

Abstract

Introduction: In this study, our objective is to make an assessment of the patients
whom we have followed with portal hypertension.

Materials and Methods: A total of 21 portal hypertension patients, followed
between 2005 and 2013, were evaluated retrospectively with regards to
demographic data, complaints leading to their application and treatments they
received.

Results: The average age of the patients was 9.3+5.3, 38.1% of the patients were
female and 61.9% were male. Of the patients, 28.6% received portal hypertension
diagnosis due to gastrointestinal system bleeding, 14.3% due to abdominal
distention, 28.6% due to splenomegaly, 9.5% due to hepatosplenomegaly and 19%
due to elevated liver function tests. The average age of receiving the diagnosis was
6.8+4.7 and duration of the follow-up was 3.4+1.7 years. Of the patients, 85.7%
had esophageal varices according to the upper gastrointestinal system endoscopy
and beta-blocker therapy was applied to all patients except for one. The follow-up
of the patients revealed that 52.4% of them had gastrointestinal bleeding secondary
to portal hypertension. The patients received sclerotherapy (4.8%), band ligation
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(19%), band ligation and sclerotherapy together (23.8%). One patient received Rex Shunt and two patients had distal splenorenal

shunt.

Conclusions: Variceal hemorrhage is the most important complication observed in the follow-up of the portal hypertension. Portal
hypertension complications can be prevented with early diagnosis as a result of taking medical, endoscopic and surgical measures.

Giris

Portal hipertansiyon (PHT) 5 mmHg’yi asan portal
ven basinci veya portal venden hepatik vene basing
farkinin 10 mmHg iizerinde olmasi, 12 mmHg iizerinde
basing ile iligkili varis kanamasi olarak tanimlanir
(1). Portal sistemde konjesyon gelistiginde, yiiksek
basingli venoz sistem ve diigiik basingli portal damarlar
arasinda ki baglantilarda kollateraller geligir. Varis
formasyonu Oncelikli olarak 6zofagus, mide, rektum
cevresinde ve umblikusta olusur. PHT nin en ciddi
komplikasyonu genellikle 6zofagus ve mideden olan
varis kanamasidir (2). Varis kanamalari ciddi mortalite
ile iligkilidir, PHT saptanan hastalarda etiyolojisinin
aydinlatilmasi, hastalarin takibe alinarak primer ve
sekonder profilaksi ile varis kanamalarinin énlenmesi
ve kanamalara uygun miidahele edilmesi hastalar
acisindan hayati 6nem tagimaktadir. Bizde bu ¢aligma
ile tarafimizdan takipli PHT tanili hastalarimizin
verilerini paylagsmak istedik.

Gerec ve Yontem

2005-2013 yillar1 arasinda Celal Bayar Universitesi
ve Bursa Dortcelik Cocuk Hastaliklart Hastanesi
Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
Boéliimleri’nde izlenen PHT tanis1 konulmug 21 hasta
calismaya alinmigtir. Hastalarin mevcut kayitlarindan

retrospektif  olarak elde edilen demografik
verileri ve  bagvuru nedenleri  belirlenmistir.
Hastalar splenomegali, hepatomegali varlifi ve

hipersplenizim bulgular1 agisindan tam kan sayimi
ile degerlendirilmistir. Intrahepatik nedenli PHT
diislintilen ve tani icin gereklilik duyulan hastalara
karaciger biyopsisi uygulanmistir. Bu acidan hastalar
abdominal ultrasonografi (USG) ve portal doppler
USG ile PHT bulgular1 acgisindan degerlendirilmis,
portal ven ¢apt ve portal vende trombiis varliina
bakilmistir. Ozofagial ve gastrik varisler agisindan
hastalara iist gastrointestinal sistem (GIS) endoskopisi
yapitlmistir. Uygun goriilen hastalara baglanan beta
bloker tedavi, endoskopik enjeksiyon skleroterapi
(EST) ve/veya endoskopik varis ligasyonu (EVL)
uygulamasi ve cerrahi girisimler agisindan tiim
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hastalar degerlendirilmigtir. ~ Veriler tanimlayici
istatistikler (say1, ylizde dagilimi, ortalama, standart
sapma vs.) ki-kare ve fisher kesin testi kullanilarak
degerlendirilmisgtir.

Bulgular

Calismaya alinan hastalarin  yaglart 1-18 yil
arasinda olup ortalama yas 9,3+5,3 yil olarak
saptanmustir. Hastalarin %38,1’ini kizlar, %61.,9’unu

erkekler  olusturmaktaydi.  Hastalarin  6’sinin
(%28.,6) GIS kanamasi, 3’iiniin (%14,3) karinda
sislik, 6’sinin  (%28,6) splenomegali, 2’sinin
(%9.,5) hepatosplenomegali ve 4’liniin (%19)

karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik nedeni
ile basvurdugu ve PHT tamisi aldigi goriilmiistiir
(Sekil 1). Hastalarin %52 4’tinde PHT ekstrahepatik
nedenlere, %47,6’sinda intrahepatik nedenlere
bagli bulunmustur. Ekstrahepatik nedenli PHT olan
hastalarin 8’inde portal ven trombozu, 1’inde splenik
ven trombozu ve 2 hastada konjestif kalp yetmezligi
izlenmistir. Intrahepatik nedenli PHT olan hastalarin
2’sinde glikojen depo hastaligi, 2’sinde Wilson
hastalig1, 1’inde kistik fibrozis, 2’sinde biliyer atrezi,
2’sinde steatohepatit ve siroz, 1’inde ise kriptojenik
siroz PHT etiyolojisinde saptanmistir (Tablo 1).
Ortalama tan1 yas1 6,8+4,7 yil ortalama izlem siiresi
3,4+1,7 yil bulunmugtur. Hastalarimizdan 9 hastanin
(%42,9) portal ven cap1 portal doppler USG’de
normal degerlerin iizerinde Ol¢iilmiistiir. Hastalarin
%62’sinde portal vende trombiis saptanmamis, geri
kalan %38 hastada portal vende tombiis izlenmistir.
Bir hasta diginda tiim hastalara beta bloker tedavi
baglanmig olup ortalama tedavi siiresi 3+2,2 yil
saptanmistir. Ust GIS endoskopisinde hastalarin
%85, 7’sinde 6zofagus varisleri izlenmistir. Hastalarin
izlemleri siiresince 11’inde (%52.4) PHT ye sekonder
GIS kanama komplikasyonu goriilmiis, tiim hastalar
degerlendirildiginde kanama sayist maksimum 3
olup ortalama kanama sayis1 1 saptanmigtir. Bu
hastalarin da 9’una (%42,9) aktif varis kanamasi
nedeni ile oktreotid tedavisi verilmesi gerekmistir.
Izlemde %57,1 hastada hipersplenizm bulgulart
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izlenmigtir. Hastalarin 11’ine (%52,4) higbir girisim
yapilmamis olup, 1’ine (%4,8) skleroterapi, 4’iine
(%19) bant ligasyonu, 5’ine (%23,8) bant ligasyonu ve
skleroterapi beraber uygulanmistir (Sekil 2). Izlemde
bir hastaya rex sant1 ve iki hastaya distal splenorenal
sant yapilmistir. PHT ye veya tedavilere sekonder
komplikasyon nedeni ile mortalite izlenmemistir.

Tartisma

PHT portal ven akimina karsi intrahepatik ve
ekstrahepatik vaskiiler diren¢ nedeniyle portal venoz
basimncin  artmasidir. PHT’nin  patofizyolojisinin
anlagilmas: tan1 ve takipte ¢ok onemlidir (3). PHT
nedenlerine baktigimizda intrahepatik ve ekstrahepatik
nedenler olarak ikiye ayrilir. Ekstrahepatik nedenler ise
prehepatik ve posthepatik nedenlerolarak siniflandirilir.
Hastalarimizin =~ %524’tinde  PHT  ekstrahepatik
nedenlere bagli bulunmustur. Ekstrahepatik nedenler
portal venin obstriiksiyonuna, tipik olarak da 6zellikle
neonatal donemde umblikal ven girisimlerine baghdir.
Portal ven trombozu olan hastalarimizin 4’iinde
umblikal ven Kkateterizasyonu Oykiisii bulunmakta

Hastalarin bagvuru nedenleri

N GIS karchma {Me30,6)
B Kannda giglik (%12,2)

W Splenomegall (%38,5}

olup PHT bununla iligkilendirilmistir. Budd-Chiari
sendromu, veno-okluziv hastaliklar ve kardiyak
hastaliklarda PHT nedeni olabilir. Hastalarimizdan
2’sinde konjestif kalp yetmezligi, 8’inde portal
ven trombozu, 1 hastada ise splenik ven trombozu
izlenmistir. Intrahepatik nedenlerde presiniizodial,
sinilizodial ve postsiniizodial obstriiksiyon etiyolojide
sorumlu olabilir. Hastalarimizin %47 ,6’sinda ise PHT
intrahepatik nedenlere bagli bulunmustur. Cocuklarda
PHT en sik olarak intrahepatik etiyolojide siroza veya
karaciger hastaligina ikincil siniizoidal obstriiksiyona,
baglica da biliyer atreziye baglidir. Hastalarimizdan
2’sinde biliyer atrezi saptanmistir. Bunun disindaki
siroz yapabilecek tiim hastaliklar PHT etiyolojisinde
diistintilmelidir. Hastalarimiz i¢in de iki glikojen depo
hastalig1, iki Wilson hastalig1 ve bir kistik fibrozisin
karaciger tutulumuna ikincil PHT olgusu izlenmistir.
Infeksiyon, intraabdominal abse, agir dehidratasyon
ve batina kiint travma diger PHT nedenlerini
olusturmaktadir (4).

Cocukluk  yas grubunda PHT acisindan
degerlendirilen hastalarin portal ven caplarinin yasa,
kiloya ve boya gore normal degerler dikkate alinarak
degerlendirilmesi uygundur (5). Hastalarimizin portal
ven ¢aplarina baktigimizda 9 hastanin (%42,9) portal
ven ¢apinin, portal doppler USG’de normal degerlerin
iizerinde olciildiigii goriilmiistiir. Hastalarin %62’°sinde
portal vende trombiis saptanmamis olup, geri kalan
%38 hastada portal vende tombiis izlenmistir. Portal
sistemde basing artisinin olmasi ile 6zellikle 6zofagus,

b wmﬂl Tablo 1. Hastalarin portal hipertansiyon etiyolojileri
Portal hipertansiyon etiyolojisi Say1 (%)
mﬁﬁ yikseklik Intrahepatik portal hipertansiyon
Biliyer atrezi 29,5
Sekil 1. Portgl hip.ertans.iyon tanisi alan hastalarin bagvuru nedenleri Glikojen depo hastaligt 2(9,5)
GIS: Gastrointestinal sistem
Wilson hastalig1 29,5
Endoskopik tedavi uygulamalari Kistik fibrozis 1(4.8)
o Skderoterapi (%4,E) Steatohepatit+siroz 29,5
Kriptojenik siroz 1(4.8)
= Bant ligasyonu (*18)
I Toplam 10 (47,6)
d " eeyoms ve : Ekstrahepatik portal hipertansiyon
B Endoskopik girigim Portal ven trombozu 8 (38,1)
Yapiimayan (%524) Splenik ven trombozu 1(4.8)
) ) ) Konjestif kalp yetmezligi 29,9
Sekil 2. Portal hipertansiyonu bulunan hastalarin endoskopik Toplam 11 (524)

tedavi uygulamalari

J Curr Pediatr 2015;13:177-82
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mide, retroperitonyum, rektum ve umbilikusda varis
formasyonu gelisir. PHT nin en ciddi komplikasyonu
0zofagus ve mideden olan varis kanamasidir. Varis
kanamast %30’u bulan mortalite ile iligkilidir (2).
Hastalarimizin da %28,6’sinda ilk bagvuru nedeni
GIS kanamasi olup, %524’linde izlemde GiS
kanamas1 gelismistir. GIS kanamalar1 mortalite ile
sonuclanmamistir.

Ust GIS endoskopisinde hastalarin %85,7’sinde
ozofagus varisleri saptanmustir. Ust GIS endoskopisi
PHT’den siiphelenilen hastalarda 6zofagial ve
gastrik varislerin gosterilmesinde en iyi goriintiileme
yontemidir. Bununla beraber bir c¢alismada
cocuklarda endoskopik ultrasonun gastrodzofagial
varislerin erken donemde saptanmasinda iist GIS
endoskopisine gorsel inceleme acisindan iistiin
oldugu gosterilmistir (6). Bununla beraber iist GIS
endoskopisi kanama olasiliginin yiiksek oldugu
biiylik gergin varisler, kirmiz1 noktalanmalar gibi
bulgularin goriilerek kanama alaninin belirlenmesi ve
tedavinin baglatilmas1 acisindan oldukca Onemlidir
).

Hastalarimizin %28 ,6’s1in1n splenomegali,
%9,5’inin hepatosplenomegali ve %19’ unun karaciger
fonksiyon testlerinde yiikseklik nedeni ile bagvurdugu
ve PHT tamis1 aldig1r goriilmiistiir. PHT li hastalarin
cogunda bagvuruda ve izlemde biiylimiis bir dalak
goriiliir ve buna ikincil 16kopeni ve trombositopeni
gibi hipersplenizm bulgular1 geligebilir. Hastalarimizin
da izlemde %57,1’inde hipersplenizm bulgularinin
gelistigi izlenmistir. Hastalarimizda GIS kanama ve
hipersplenizm diginda PHT iligkili bagka komplikasyon
goriilmemistir.

Aktif varis kanamalarinda vazopressin, oktreotid
ve somatostatin kullanilabilen medikal tedavilerdir.
Vazopressin splankink vaskiiler giicii arttirir,
bunun sonucu olarak arterial splankink akim azalir
ve portal ven basinct azalir. Bununla beraber
ciddi yan etkileri olan vazopressin sistemik kan
basincinda vasokonstirksiyon yaratarak barsak,
kalp ve bobreklerde iskemiye neden olabilir (8).
Oktreotid ve somatostatin benzer farmakolojik
etkilere sahip olmakla beraber, oktreotid daha uzun
yar1 émrii olmasi nedeni ile daha c¢ok tercih edilir
(9). Her iki tedavide splankink kan akimini ve
azigos kan akimimi azaltir, vazopressinden daha
az sistemik vazokonstriiksiyona neden olurlar.
Oktreotid ve somatostatinin varis kanamalarinda
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yarar1 konusunda c¢ocuklarda yapilmis az calisma
olmakla beraber, oktreotidin PHT’si olan ¢ocuklarda
GIS kanamalarimi %71 oraninda durdurdugu
gosterilmigtir (10).

Hastalarin izlemleri siiresince 11’inde (%52.4)
PHT’ye sekonder GIS kanama komplikasyonu
goriilmiis, bu hastalarin 9’una (%42,9) aktif varis
kanamas1 nedeni ile oktreotid tedavisi verilmesi
gerekmistir. Beta bloker tedavi ise PHT li hastalarda
portal basinci azaltarak, ilk kanamanin 6nlenmesinde
(primer profilaksi) ve kanama gecirmis hastada
tekrarlayan kanamalarin Onlenmesinde (sekonder
profilaksi) kullanilmaktadir, akut GIS kanamasinda
yeri yoktur (11). PHT tedavisinde bazal kalp
hizinda %25 azalma saglayan beta bloker dozunun
uygulanmasi Onerilmektedir (11). Beta bloker tedavi
endikasyonu saptanmayan bir hasta diginda tiim
hastalara bazal kalp hizinda %25 azalma saglayan beta
bloker tedavi baglanmigtir. Caligmalarda PHT nedeni
ile beta bloker tedavi baglanan hastalarda tedavi
altinda iken %15,6-33 arasinda GIS kanamasi oldugu
gosterilmisgtir (11,12).

EST akut wvaris kanamalarinda kanamanin
kontrol altina alinmasi ve sonraki kanamalarin
onlenmesinde koruyucu tedavi olarak yapilmaktadir.
EVL ise akut varis kanamalarinin kontrol altina
alinmasi ve kanama tekrarmnin Onlenmesinde
uygulanan bir diger endoskopik tedavi yontemidir
(13). EVL hem ilk kanama riskini azaltmak (primer
profilaksi) hem de sonraki kanamalarin tekrarini
onlemek icin (sekonder profilaksi) koruyucu
olarak uygulanmaktadir (14,15). Hastalarimizin
%4 .,8’ine EST, %19’una EVL, %23,8’ine EVL ve
EST beraber uygulanmistir. Skleroterapi yapilan
venlerde obliterasyonu takiben, yliksek basing
subepitelial derin venlerin rekanalize olmasina ve
yeniden varis olugsumuna yol agabilir (16). Bununla
beraber EST etkin bir tedavi yontemi olarak kabul
edilmekle beraber, sklerozan maddenin perforasyon,
kanama, {ilserasyon ve striktiir olusumu gibi
ciddi yan etkileri bulunmaktadir. EVL 6zofagial
varis tedavisinde skleroterapiye iistiin olarak
bulunmus ve kullanima girmistir (17). EVL, EST
komplikasyonlarinin goriilmemesi ve EST ye gore
varislerin daha ¢abuk eradike olmasi nedeni ile daha
cok tercih edilir. Bununla beraber cocugun 6zofagus
boyutu skop boyutu ile karsilastirildiginda, ligasyon
ekleri ile beraber endoskopik goriintii imkani
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onemli Ol¢lide azalmaktadir. Bu nedenle kiiciik
cocuklarda, 6zellikle infantlarda EVL yerine EST
tedavi agisindan daha uygun olmaktadir. EVL nin
dezavantaji ise obliterasyondan 6-12 ay sonra
venlerin rekiirrensi ile karsilasilabilmesidir (18). Bu
nedenle bazi hastalarimiza uyguladigimiz gibi EVL
ve EST’nin kombine uygulanmasi ile mortalite ve
morbidite azaltilabilir.

Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu olan
hastalar cerrahi santlar icin uygundur. Santlar selektif
ve non-selektif olarak ikiye ayrilir. Mesokaval ve
portakaval santlar non-selektif santlar olup hepatik
ensefalopati riski selektif santlara gore yiiksektir.
Distal splenorenal sant ise en yaygin selektif santtir
(19). Mesenterik sol portal sant (rex santi) ise
portal ven trombozunda kullanilabilir, hepatopedal
akim saglar ve norolojik komplikasyon azdir (20).
Hastalarda norolojik bulgularin daha az goriildiigi
distal splenorenal sant ve rex santi {ic olguda
uygulanmuisgtir.

Sonug

Sonu¢ olarak cocuklarda PHT yonetimi varis
kanamalarim1 6nleme ve kontrol etmeye odaklidir.
Tedavi secenekleri PHT de ozellikle cocuk hastalar
icin medikal, endoskopik ve cerrahi teknik olarak
artmustir. Bu hastalarda erken tani ve uygun tedavi
secenekleri ile komplikasyonlarin 6nlenmesi morbidite
ve mortalite agisindan 6nemlidir.

Etik

Etik Kurul Onayi: Retrospektif bir calisma olmasi
nedeni ile etik kurul onayt alinmanustir, Hasta
Onayi: Girisimsel islemler icin hasta ve ebeveyn
bilgilendirilmis onam formu alinnustr.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve
editorler kurulu disinda olan kisiler tarafindan
degerlendirilmistir.
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