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Cocukluk Caginda Akut Karaciger Yetmezligi

M. Serdar CANTEZ *#, Ozlem DURMAZ *

Cocukluk Cag1 Akut Karaciger Yetmezligi

Akut karaciger yetmezligi, ¢cocukluk caginda onemli bir
sorundur. Bu durumun tanimi, hastanin takibi, ne zamana
kadar genel pediyatri uzmani, hangi asamada pediyatrik
gastroenteroloji uzmammin goriisiiniin alinmast ve ne
zaman hastamn karaciger nakli tedavisi yapilabilen bir
merkeze sevkinin gerektigi ve akut karaciger yetersizliginin
genel hatlari, asagida soru cevap halinde ozetlenmisgtir.
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Acute Liver Failure in Children: Questions and Answers

Acute liver failure in pediatric age group is a significant,
life threatening condition, requiring urgent attention.
Below, you will find the outline of this condition in a ques-
tion and answer format. In this article, we want to discuss
the definition of the condition, follow-up of the patient, the
stage at which opinion of the general pediatrician or pedi-
atric gastroentelogist should be taken, and referral of the
patient with acute liver failure to a transplantation center,
in case of need.
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Ug bucuk yasinda erkek vaka, acil poliklinige sarilik,
halsizlik, idrar renginde koyulasma ve suurunda
degisiklik olmasi yakinmalariyla babasi refakatinde
getirilmistir. Oncesinde saglikli oldugu bildirilen
vakanin, yakinmalarinin yaklagik 1 hafta 6nce halsiz-
lik ile bagladi81, ardindan sarilik ve sonrasinda idrar
renginde koyulagsmanin bagladigi, bagvurduklar: giin
itibartyla suur degisikligi bagladigi belirtilmektedir.
Hastanin 6zge¢misinde asilarinin yapilmadigi belir-
tilmektedir. Anne baba saglikli ve aralarinda 2. dere-
ce kuzen akrabalik iligkisi bulunmaktadir. Hastanin
12 yagindaki ablasi ve 8 yagindaki agabeyi saglikli-
dir. Hastanin fizik muayenesinde uykuya egilim,
ikter, hepatomegali — kot altinda yaklagik 3 cm sap-
tanmistir. Hastanin boy ve tartis1 75-90. persentiller
arasinda ve diger muayene bulgulart normaldir.

1. Uc bucuk yasinda sarihk, KC yetersizligi ve
suur bulanikhig: ile gelen boyle bir vakaya nasil
yaklagsmak gerekir?
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Oncelikle hastay1 goren hekimin, bu vakanin hangi
tablo icinde olduguna karar vermesi gerekmektedir.
Klinik bulgu olarak, sarilik ve suur bulaniklig1, hepa-
tik ensefalopatiyi akla getirir; ancak yalnizca bu iki
bulgunun varlifinda ayirict tanida bu semptomlara
neden olabilecek diger durumlar da gz Oniinde
bulundurulmalidir. Sarilik karaciger hastaliginin bir
bulgusu olabilecegi gibi, agir hemolizin (hemolitik
anemiler) veya leptospiroz gibi bir infeksiyonun da
isaretcisi olabilir. Heniiz laboratuvar bulgularini gor-
memig bir hekimin, agir hemoliz gerceklesen (orn:
Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi) durumlarda,
hemoglobin degerinin ani ve ciddi diistiigii durumlar-
da da hipoksiye sekonder suur bulanikligimin gelise-
bilecegi kesinlikle hatirlanmalidir. Ayirici tant listesi
miimkiin oldugunca genis tutulmali ve hastanin duru-
mu, asagida aciklanan laboratuvar bulgulari ile aydin-
latilmalidir. Bununla beraber, hastaya yaklagirken
aileden 6grenilmesi gereken bazi 6geleri siralamakta
ve bunlari neden sorguladigimizi irdelemekte yarar
var:

Yakinmalarin ne zaman bagladig1: bu soruyla hasta-
nin i¢inde bulundugu durumun akut mu yoksa kronik
bir stirece mi bagl oldugu konusunda fikir sahibi
olunabilir. Akut karaciger yetersizligi, daha once
karaciger hastalig1 oldugu bilinmeyen kisilerde hafta-
lar ya da aylar i¢inde ortaya ¢ikan karaciger yetersiz-



ligi olarak tanimlanmaktadir. Siire, haftalar ya da
aylar olarak tanimlandig1 gibi, 8 hafta i¢inde ortaya
cikan karaciger yetersizligi olarak tanimlayan yazar-
lar da bulunmaktadir. Karaciger yetersizliginin tani-
mi1, INR (International Normalized Ratio) degerinin
2’den yiiksek bulunmasi olarak kabul edilir. Bu
tanimla ilgili olarak akilda tutulmasi gereken 6nemli
konular: Karaciger yetersizligini tanimlarken sarilik
ve ensefalopatinin tanim icinde yer almamasidir.
Cocuklarda ensefalopati olmadan ya da heniiz gelis-
meden de akut karaciger yetersizligi olabilecegi
bilinmelidir. Baz1 vakalarda heniiz sarilik/hiperbiliru-
binemi olmadan da akut karaciger yetersizligi gelise-
bilir. Ciddi karaciger yetersizliginin yeteri kadar uzun
siirmesi durumunda, sariligin, hastalik tablosuna
eklenmesi beklenir.

Benzer yakinmalarin evde yasayanlarda ya da yakin
temas halinde bulunulan bagka bireylerde olup olma-
dig1, bu soruyla benzer vakalarin ¢cevrede bulunmasi
durumunda salgin veya enfeksiyoz nedenler 6n plan-
da (6rnegin Hepatitler) diisiiniilebilir. Vakalarin izole/
sporadik goriilmeleri, enfeksiyéz nedenleri disla-
maz.

Acil olarak suur bulanikligi ile bagvurmus hasta
acaba akut mu yoksa kronik karaciger yetersizliine
ikincil ensefalopatide midir? Bu ayirim, acilde hasta-
y1 goren hekimin karar vermesi gereken ¢ok onemli
bir karardir. Onemi suradan kaynaklanmaktadir:
Akut karaciger yetersizligine bagli ensefalopatiler,
kronik hastaligin ensefalopatisine gore daha agir ve
oliimciil seyretmeye egilimliyken, kronik karaciger
hastalarinin ensefalopatiden ¢ikmalar1 daha kolay-
dir. Diger taraftan, akut karaciger yetersizliginin en
onemli tedavisi karaciger naklidir. Akut yetersizlik-
lerde, eger belli sartlar olugmus ise (6rnegin INR >
4 ise ve/veya ensefalopati evre =3 ise) kadaverik
organ istemi yapmak olasidir. Bu durumda, yurt
genelinde nakil i¢in hazir bulunan ilk kadaverik
organ, adina acil organ istemi yapilan kisi i¢in kul-
lanilacaktir. Oysa ki, kronik karaciger hastaliginin
akut alevlenmelerinde, memleket genelinde akut
istek ile beklemekte olan tiim vakalarin 6niine gece-
rek, kadavra organ istemi yapmak olas1 degildir. Bu
durumda hekim vakanin akut mu yoksa kronik mi
olduguna ivedilikle karar vermelidir. Karaciger
yetersizliginin kronik bir siirece ikincil oldugunu
diislindiiren belirte¢ler sunlardir: Vakada portal
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hipertansiyon bulgularinin saptanmast: portal hiper-
tansiyon triadi splenomegali, asit ve kollateral ya da
0zofagus varislerinin bulunmasidir; karacigerin sag
lobunun palpe edilemezken, sol lobunun palpe edi-
lebilir olmasi; comak parmak varligi; palmar erite-
min saptanmasi; hastada siyanozun bulunmasi
(hepatopulmoner sendrom), karacigerin goriintiile-
me yontemleriyle (ultrasonografi, bilgisayarl
tomografi, MR) sirotik goriilmesi (sirotik karaciger,
normalden daha kii¢lilmiig goriiliir, ayrica karaciger
ylizeyinde nodiiler yap1 fark edilebilir, ileri vakalar-
da, tomografide aksiyal kesitlerde, karaciger bakla-
va dilimi gibi goriiliir), kronik siireci destekleyen
bulgulardir. Diger taraftan siroz gelismis vakalarda
tipik voltaire yiizii, jinekomasti, driimcek anjiyom,
kas atrofisi, testikiiler atrofi goriilebilecegi anim-
sanmalidir.

Sarilikla suur bulanikligi arasinda gegen siire: Eger
vakada, once sarilik baglamig ve ardindan ensefalopati
ortaya ¢ikmigsa, bu iki bulgu arasindaki siire, prognos-
tik onem tagimaktadir. Eger sariliktan sonra erken
donemde ensefalopati ortaya cikarsa, bu hastaligin
daha giirtiltiili seyredecegini gosterirken, diger taraf-
tan prognoz bu vakalarda daha iyidir. Sarilik basladik-
tan sonra ensefalopatinin 2 haftadan daha uzun siire
sonra ortaya ¢ikmasi kotili prognoza igarettir.

2. Hepatik ensefalopati aymric1 tamsinda, etiyolo-
Jjik nedenler acisindan yasin 6nemi var midir?

Vardir. Bkz. Tablo 1. Bazi hastaliklar/infeksiyonlar
yalnizca belli donemlerde etken olarak karsimiza
cikarken (6rnegin Echoviruslar yalnizca yenidogan
doneminde akut karaciger yetersizligi nedenidir),
bazi hastaliklar ise belli yastan Once goriilmezler
(6rnegin: Wilson hastalig1 3 yasindan 6nce ¢ok ender
olarak gortiliir).

3. Vakada eslik eden ensefalopatinin 6nemi
nedir?

Ensefalopati, hepatit geciren bireyde, karaciger
yetersizliginin agirligini isaret eden klinik gosterge
olarak kabul edilebilir. Saglikli bireylerde, karacige-
rin elimine/metabolize ettigi veya normal sekilde
iirettigi liriinlerin birikmesi ve liretilememesi sonu-
cunda beyin islevlerinde aksama goriiliir. Ensefapati,
4 evrede degerlendirilir (Bkz. Tablo 2). Diger taraf-
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Tablo 1.

Etiyoloji Hastalik

Yenidogan
Infeksiyonlar Herpesviriisler, Echoviriisler, Adenoviriisler, HBV
Metabolik Galaktozemi, Tirozinemi, Neonatal hemokroma-
toz, Mitokondriyal hastalik

Biiyiik Cocuklar
Infeksiyonlar HAV,HBYV, Non A-non G hepatit, Herpesviriisler,
sepsis, diger

Ha(;lar Valproat, iNH, parasetamol, karbamezapin, ha-
lotan

Toksinler Amanita (mantar), karban tetraklortir, fosfor

Metabolik Herediter fruktoz intoleansi, Wilson hastaligi

Otoimmiin  Tip 1 ve tip 2

HAV = Hepatit A, HBV= Hepatit B,
Pediatric Gastrointestinal and Liver Disease, Wyllie ve Hyams 3rd
edition’dan alinmigtir.

tan, hastada ensefalopati ortadan kalksa da, koagii-
lopatinin devam etmesi, vakanin akut karacier
yetersizliginden c¢iktifinin gostergesi degildir.
Yalnizca ensefalopatinin iyilesmesi, hekimi yanilt-
mamali, karaciger yetersizligi agisindan hasta takip
edilmelidir.

4. Hepatik ensefalopatilerde yasa gore degerlen-
dirme nasil yapilmahdir?

Spesifik yas gruplarina gore kesin ayirim yapilma-

makla beraber, ¢cocukluk ¢agi, siitcocuklugu ve daha
biiylik cocuklar olarak hepatik ensefalopatide ayrila-

Tablo 2. Hepatik ensefalopati evrelemesi.

bilir ve klinik bulgular, evrelemede farklilik gostere-
bilir (Bkz. Tablo 2).

5. Bu vakada degerlendirmede flapping tremor
olmasi ile hepatik ensefalopatinin evrelendirilmesi
nasil yapilmahdir?

Hepatik ensefalopatinin 2. ve 3. evresinde flapping
tremor (asterix) ortaya ¢ikar. Yine hatirlatmak gere-
kirse, flapping tremor, hastanin kollarinin kaldirila-
rak, elleri acilir ve dorsal fleksiyona getirilir. Bu
pozisyonda, hastanin elleri, 6ne ve arkaya (fleksiyon
— ekstansiyon) ritmik istemsiz hareket ediyorsa, has-
tada flapping tremor bulgusu pozitiftir. Flapping tre-
mor / asterix varligi, hastanin en az evre 2 ensefalo-
patide oldugunu bildiren bulgu oldugundan, hasta
acilen nakil merkezine sevk edilmelidir.

6. Hepatik ensefalopatide yogun bakim endikas-
yonlari nelerdir?

Uyuklamaya baslayan her akut karaciger yetersizligi
vakasi veya INR degeri >4 saptanan her vaka, kesin-
likle yogun bakim hekimlerine konsiilte edilerek
yogun bakimda izlenmesi i¢in uygun aday haline
gelmig kabul edilmelidir.

7. Ne durumda entiibe edilmelidir?

Entiibasyon karar1, yogun bakim hekiminin tasarru-
fundadir; ancak genel bilgi olarak, Glasgow koma
skoru 9 ve altinda saptanan hastalarin entiibe edilerek
izlenmesi daha giivenli olarak kabul edilebilir.

Evre Klinik bulgu

Asteriks / Refleksler Norolojik bulgular

EEG degisiklikleri

1 Konfiizyon, mood degisiklikleri, uyku diizeninde de- Yok / Normal

gisikliklik, konum/uzay oryantasyonunda bozulma,

Psikometrik testlerde anor- Olmayabilir; diffiiz yavas-
mal bulgular, biiyiik ¢ocuk- lama, teta ritmi, trifazik

unutkanlik larda proton manyetik spekt- dalga goriilebilir
roskopide anormal bulgular

2 Uykuya meyil, uygunsuz davranislar ve inhibisyon- Var / Hiperrefleksi Dizartri / ataksi Anormal, genel yavaslama,
da azalma trifazik dalgalar

3 Biiyiik cocuklarda stupor; ancak hala basit emirlere Var / hiperrefleksi Kaslarda rijidite Anormal, genel yavaglama,
yanit verebilir; kiigiik ¢ocuklar genelde uyurlar; an- Babinski bulgusu trifazik dalgalar
cak uyandirilabilir pozitiflesir

4 Cocuk komadadir, eger agrili uyaranla uyandirilabi- Yoktur Deserebre ya da dekortike ~ Anormal, cok yavag delta

liyorsa evre 4a, uyandirilamiyorsa evre 4b

aktivitesi

Pediatric Gastrointestinal and Liver Disease, Wyllie ve Hyams 3™ edition’dan alinmugstir.



8. KIBAS tedavisi ne zaman nasil yapilmahdir?

Beyin 6demine veya kanama komplikasyonuna ikin-
cil gelisebilen KIBAS (kafaigi basing artist sendro-
mu) bulgular1, anizokori, 151k reflekslerinin kaybol-
mas1 veya azalmasi, hipertansiyon ve bradikardi
geligmesi, hastanin fokal veya jeneralize ndbet gegir-
mesi, uygunsuz ADH (anti diiiretik hormon) salini-
mina bagli elektrolit dengesizlikleri ve idrar ¢ikisinda
azalma olarak klinik bulgu verebilir. Bu durumlarda
hastanin acil kafa tomografisinin ¢ekilerek, uygun
beyin 6demi tedavisi (mannitol veya hipertonik salin)
alma endikasyonu ortaya ¢ikar.

9. Boyle vakalarda hangi koagiilasyon testleri ile
karaciger yetersizligi ve karaciger nakil gereklili-
gine karar verilir?

Karaciger yetersizliginin monitorizasyonu, hastanin
bilirubin degerlerindeki artis (karaciger enzimleri
diiserken bilirubinin artmasi kotii prognoz gosterge-
sidir), INR degerinin takibi ile yapilir. Klinigimizdeki
monitorizasyonun en 6nemli unsuru, hastanin INR
degerleri takip edilirken, INR 4 olana kadar hastaya
kesinlikle TDP verilmemesidir. INR degeri 4 oldu-
gunda, hastaya acil kadaverik karaciger isteginde
bulunma vakti gelmis demektir ve bu noktadan sonra
hastaya TDP destegi ve/veya Plazmaferez yapilabilir;
ancak bu noktadan 6nce TDP vermekten kesinlikle
kacimilmali ve INR izlemi baglaminda hasta dogal
seyrinde izlenmelidir.

10. infeksiyon ensefalopatisi ile hepatik ensefalo-
patinin klinik farklihg: var midir?

Vardir. Karaciger yetersizligine bagli gelisen ense-
falopatinin olmazsa olmazi1 koagiilopatidir. Koa-
glilopati olmadan hastada karaciger yetersizligi
olamaz.

11. Karaciger fonksiyon bozuklugunda INR dege-
ri ve K vitaminine yanit nasil degerlendirilir?

Karaciger fonksiyon bozuklugu saptanan ve/veya
siiphelenilen vakalarda, IV K vitamini (2-10 mg)
uygulandiktan 4-6 saat sonra, INR kontrol degeri
bakilmalidir. INR degeri, K vitamini uygulanmasina
ragmen, diismeyen vakalar, K vitaminine yanitsiz
olarak kabul edilir. K vitaminine yanit vermeyen
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vakalarda, hepatoselliiler hasarmm yaygin oldugu
sonucuna vartlir.

12. K vitaminine yamtsiz vakalarda ne yapilmali-
dir?

K vitaminine yanitsiz vakalarda yapilmasi gereken,
akut vakalarda INR degeri >4 olana kadar, TDP veya
Plazmaferez yapmadan, diger destek tedavileri stir-
diirmektir. INR degeri > 4 oldugunda, hasta adina acil
organ istegi yapildiktan sonra, TDP destegi ve
Plazmaferez uygulamasi baslatilabilir.

13. Karaciger nakline kadar karaciger fonksiyon-
larmi saglamak icin hangi tedaviler uygulanabi-
lir?

Karaciger yetersizligi helismis vakalarda, ne yazik
ki, karaciger replasman tedavisi hentiz bulunmamak-
tadir. Karaciger yetersizligine gelisen durumlarin
tedavisi ile hasta karaciger nakli olana kadar sempto-
matik destek saglanmalidir. Destek tedavisi, klinigi-
mizde gereken hastalarda yogun bakim sartlarinda
plazmaferez ve hemodiafiltrasyon ile saglanmaktadir.
Bunlarin bulunmadig1 ortamda hastaya TDP verile-
rek koagiilasyonun diizeltilmesi saglanabilir; ancak
hatirda tutulmasi gereken nokta, INR>4 olana kadar
hastaya plazmaferez veya TDP tedavisi verilmemesi
gerektigidir.

14. Akut hepatik yetersizliginde hepatit A’nin yiiz-
desi ne kadardir? Hangi vakalarda Kkaraciger
nakli karar1 verilmektedir? Kotii prognostik kri-
terler nelerdir?

Karaciger yetersizligi olan vakalarda kotii prognoz
kriterleri, hastanin ensefalopatisinin ge¢ donemde
ortaya ¢ikmasi, non A non G hepatit gecirmesi (hepa-
tit A nisbeten daha iyi prognozla seyreden bir hepatit
tiirii olmasina ragmen, sikliginin fazla olmas: nede-
niyle gene de akut karaciger yetersizliginde en sik
mortalite nedenleri arasindadir), karaciger enzimleri-
nin diiserken, bilirubin degerlerinde hizli yiikselme
saptanmasi, serum fosfor diizeyinin normal olmasi
(fosforun diisiik bulunmasi, karacigerin rejenerasyo-
nuna isaret ettifinden iyi prognoz gostergesi kabul
edilir), beyin 6deminin gelismesi, hastanin eslik eden
infeksiyonun bulunmasi kotii prognostik faktorler
olarak kabul edilir.
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15. Yurdumuzda akut karaciger yetersizliginde
kadavra sansi ne kadardir? Siire konusunda bir
bilgi verebilir misiniz?

Bu konuda bilgimiz dahilinde kesin bilgi bulunma-
maktadir. Onemli olan, halkimizda organ donasyonu
konusunda farkindaligin arttirilmasinin kesin gerekli-
ligidir.

16. Hepatit A asisi koruyuculugu ne kadardir?

Hepatit A asis1 koruyuculugu yaklasik % 95 olarak
kabul edilmektedir.

17. Eriskinler hepatit asisi yaptirmal midir?

Erigkin ve ¢ocuklara hepatit A ag1 uygulamasi, heniiz
T.C. Saglik Bakanlig1 tarafindan rutin agilama prog-
raminda degildir. ABD’nin CDC (Centers for Disease
Control — Hastalik Kontrol Merkezi) organizasyonu,
memleketimizi Hepatit A'nin orta seviyede endemik
oldugu bir iilke olarak gostermektedir. CDC, ABD
vatandaglarina Hepatit A’nin orta-yiiksek diizeyde

endemik oldugu bolgelerde seyahat edecek veya cali-
sacak bireylerine asilanmay1 onermektedir. Ote yan-
dan, Hepatit A ile sik kargilasan saglik ve laboratuvar
calisanlaria, homoseksiiel iligkiye giren erkeklere ve
yasadist ila¢ (uyusturucu vs) kullanan bireylere ve
ayrica Hepatit A agi1s1 olmak isteyen bireylere hepatit
A asisinin yapilmasi onerilmektedir. Bu baglamda,
Hepatit A asis1 yaptirilabilir.

18. As1 yapmadan antikor bakilmasi gerekir mi?
Koruyucu bir antikor diizeyi var midir?

As1 olmadan 6nce hepatit A serolojisi bakilmasina
gerek yoktur.
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