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Uzamig sarilik
Prolonged jaundice

Osman Faruk Senyiiz
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dall, [stanbul, Tiirkiye

Ozet

Neonatal dénemde uzamis sarilik, farkli tibbi ve cerrahi sebeplere bagl olabilir. Sarilikli bebek, hizli bir arastirma ile tibbi-cerrahi ayinmina tabi
tutulmalidir. Safra yolu atrezisi olgusunda cerrahi basari erken ddnemde uygulanan operasyona baglidir. Bélimimdiizde sarilikll bebek degerlen-
dirmesinde, bir yandan laboratuar ve viral seroloji testleri yuritiltirken, safra yollan sintigrafisi ve karaciger igne biopsisi ile vakit kaybetmeden ilk
basamak arastirma olarak aglik ultrasonografi muayenesi tatbik edilmektedir. Karin ultrasonografisi esnasinda, atretik safra kesesi ve triangular
cord sign bulgular, ylksek oranda safra yollar atrezisi icin tani koydurucudur. 2. basamak arastirma ise, ameliyathanede, genel anestezi altinda
subumbilikal uygulanan laparoskopi girisimi ile uygulanan arastirmadir. Safra yolu atrezi olgularinda, yesil-kahverengi, kaba yapida, anjiomat®
gelisim ihtiva eden diizensiz ylzeyli karaciger ve rudimanter safra kesesi tesbit edilir. Neonatal hepatit nedeniyle olusan kolestaz ise kendini gu-
kolata-kahverengi, diz ytizeyli, keskin kenarl karaciger ve hacimli safra kesesi varligi ile belli eder. Ayni anda uygulanan kolanjiografi, proksimal
safra yollar varligini gdsterdiginde operasyon karaciger biopsi alimi ile sonlandirilir. Safra yollar atrezisi bulgularinda ise laparotomi uygulanarak
duzeltici operasyona gegilir. Diagnostik laparoskopi ve ayni anda uygulanan kolanjiografi proseduri, dogru taninin erkenden konmasini saglar. Ka-
rin ultrasonografi muayenesi ve onu takiben 2. basamak olarak uygulanan diagnostic laparoskopi erken tani ve erken girisime olanak verir. (Ttrk
Ped Ars 2010; 45 Ozel Sayi: 42-5)

Anahtar sézciikler: Laparoskopi, neonatal hepatit, neonatal kolestaz, safra yolu atrezisi

Summary

Prolonged neonatal jaundice may be due to many different medical and surgical pathologies. Investigations in a jaundiced infant have to be carried
on immediately to differentiate the medical causes from the surgical ones. The early diagnosis of surgical jaundice in a neonate is an important step
as the success rate of the operation performed in extrahepatic biliary atresia (EHBA), is inversely proportional to the age of the patient . The diag-
nostic investigations have to be accelerated and the admittance of the patient to the surgical unit must not be delayed. In our institute, during the
evaluation of an infant with prolonged jaundice, besides the biochemical and serological tests, fasting abdominal ultrasonography are carried out
omitting hepatobiliary scintigraphy and fine needle liver biopsy. An atretic gallbladder and the positive triangular cord sign in the abdominal ultra-
sonography are highly suggestive of EHBA. The 2nd stage is to perform laparoscopic examination through a trocar inserted infraumbilically.
Coarse, irregular liver surface with fine angiomatous development and greenish brown color are observed during laparoscopy in patients with EHBA.
The liver is firm in touch with a device, and the gallbladder is, oftenly fibrotic and atretic. In the case of neonatal hepatitis (NH), the liver is smooth
and chocolate brown in color and its edge is sharp with the voluminous gallbladder. If the passage of the contrast material is demonstrated in the
proximal biliary tracts and the intestinal system with simultaneously performed cholangiographic examination, the diagnosis of NH is achieved and
the operation is ended with fine needle liver biopsy. If the gallbladder is obviously atretic, no attempt is made to perform a cholangiography, but
rather proceed to laparotomy. Laparoscopic examination of the liver with simultaneous cholangiography will provide the chance to achieve an ear-
lier and accurate diagnosis. This approach, following abdominal ultrasonography, could be performed as the ond step of the diagnostic evaluation
in neonates with prolonged jaundice. (Turk Arch Ped 2010; 45 Suppl: 42-5)
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Giris arasinda cerrahi girisim gerektiren, énde gelen grup, safra

yolu atrezisi olgulardir. Koledok kistleri, ekstrahepatik saf-

- - e e ra yolu tlimorleri (rabdomyosarkom), safra tikaci sendromu,

Dalgalanma gorulmeksizin, serum total bilirubin dtizeyi sklerozan kolanijit, interlobuler bilyer hipoplazi, safra yollari-

2 haftadan uzun sure 2-4 mg/dI’den yuksek olan bebekler- nin spontan perforasyonu, Caroli hastaligi uzamis sarilik
de uzamig sarilik s6z konusudur. Uzamig sarilik nedenleri nedenleri arasindadir (1-8).
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Uzamis sarilik

Uzamis sarilik olgusu ile karsilasildiginda, sarilik meyda-
na getiren nedenin cerrahi girisim gerektiren bir gruba ait
olabilecegi de akilda tutulmali, arastirma islemleri hizla ta-
mamlanarak erken dénemde tani konmalidir. Ancak cerra-
hi girisimin erken dénemde uygulandigi hasta grubunda
basar yakalanabilir (4,7-9).

Safra yolu atrezisi

Safra yolu atrezisi (SYA) karaciger (KC) disi safra yolla-
rinin nedeni tam olarak saptanamamis fibréz tikanikhigidir.
10.000-15.000 canli dogumda bir rastlanir. Erken tani ko-
nabilen hastalarda Kasai’nin hepato-porto-enterostomi
operasyonu basarili olmaktadir. Tani konmada gec kalin-
mis, KC iflasi olusmus olgularda tek olanak karaciger (KC)
nakli uygulanmasidir. Sirf taniya ge¢ varma ile hasta blyuk
bir bedel 6demektedir. Taninin ge¢ konmasi ve cerrahi kli-
niklere gecikerek yollanmasi nerede ise bu hastalarin kade-
ri haline gelmistir. Seneler icersinde de bu durum dizeltile-
memistir. Basari, pediatrik gastroenteroloji ve cerrahi klinik-
lerinin yakin isbirligi ile iliskilidir (7,8,10,11).

SYA olusumuyla ilgili gérusler;

1) Konjenital: embryogenez sirasindaki bir hata sonucu
KC digi safra yollar patent olarak gelisemez.

2) Edinsel anomali: perinatal viral hadiseler, 6zellikle de re-
ovirus tip 3 enfeksiyonu neden olarak gdsterimektedir (5,12).

3) immunite ve inflamatuar yanit.

Hangi sebepten olursa olsun patolojik sonug, KC disi
safra yollarinin fibréz tikanikh@idir. Safra stazi nedeniyle
drene olamayan safra tuzlari KC parenkimi (izerine negatif
yobnde etki ederek parenkim hasari olusturur (2,5).

SYA stphesi altindaki bir olguda diger sistemler de in-
celenmelidir. Cerrahpasa olgu serisi icersinde, SYA ve Uro-
genital sintis anomalisi birlikteligi, SYA, preduodenal portal
ven, polispleni, kalp anomalileri komponentlerini bulundu-
ran lvemark sendromu, situs inversus totalis, KC’e ait par-
siyel situs inversus olgular da mevcuttur (7,8,12). Vena ca-
va inferior yoklugu, 6zellikle KC transplantasyon gereklili-
ginde, teknik ve damar anastomozlari yéniinden problem-
ler yaratir. Sendrom olgularin bir diger yéna, etyolojide kon-
jenital anomali olasiligini desteklemesidir.

Belirti ve bulgular: Bir olguda hiperbilirubinemi 2 hafta-
dan uzun sirllyorsa ve direkt fraksiyon, total degerin
%20’sinden fazla ise patolojik sarilik s6z konusudur. SYA'li

bebeklerde sarilik en 6nemli belirtidir. Diger bir bulgu da
diskinin, safra akimindan yoksun olus nedeni ile renksiz-
akolore-renk almasidir. Digki rengi, KC yapisi, KC fonksi-
yon testleri incelenmeli, viral ve metabolik nedenlere yéne-
lik arastirma uygulanmalidir (7,8).

Tani asamasinda yararlanilan yéntemler

Ultrasonografi (US): inceleme dnce ag karnina yapilma-
Iidir. Safra kesesi varligl, kistik yapilar, triangular kord bul-
gusu, KC yapisi, ascites, ilave anomaliler arastinimalidir.
Haciml bir safra kesesi mevcut ve beslenmeyi takiben
kontrakte oluyorsa SYA tanisindan uzaklasilir. Olgularin
%25 kadarinda karaciger disi (ekstrahepatik) safra yollari-
nin distal bélimu patent olmasina karsin proksimal safra
yollari atretik, fibrotik olabilir. Bize gére énde gelen, tekrar-

lanabilen, gtvenli bir yontemdir. Ayrica postoperatif do-
nemde guvenli bir takip yéntemidir (7,8,13).

Hepatobilier sintigrafi: SYA olgularinda, KC gériintllen-
mesine ragmen, duodenuma gecis olmaz. Biz sintigrafi
yéntemini, daha ¢ok, postoperatif dénemde safranin bar-
sak lumeni icine gegisini gdstermede kullanmaktayiz.

KC igne biyopsisi: Duktuler proliferasyon, safra tikagla-
r, dev hlicre formasyonu, fibrozis SYA olgularinin karakte-
ristik bulgulandir. Arastirma déneminde uygulanmasi ve
sonucunun beklenmesi, bize gbre , bir kazan¢ saglama-
makta, Ustelik vakit kaybina neden olmakatedir.

Laparoskopi ve laparoskopi-yardimli kolanjiografi: Su-
bumbilikal mini ensizyon yolu ile karin igersine sokulan
5 mm ¢apl teleskop ile karin i¢i organlar gbzlenir: SYA ka-
racigeri (KC); sari-yesilimsi-kahverengi, kaba- sert yapida,
ylzeyi noduler — anjiomat6z degisiklikler ihtiva eder sekil-
dedir. Safra kesesi ise atretik ya da rudimanter olarak tes-
bit edilir. Neonatal hepatit olgusu karacigeri (KC); diizglin
ylzeyli, keskin kenarli, ¢ikolata renkli olup, normal hacim-
li safra kesesi ihtiva eder. Uzun igne ile SK icine girilerek
uygulanan kolanjiografide kontrast madde hem proksimal
hem de distal safra yollarini doldurur (10).

Uzamig sarilikli bir olguda enfeksiyon, metabolizma
hastaliklari arastirmasi bir yandan yuratularken, aghk-tok-
luk US muayenesi uygulanmalidir. Tek basina US muaye-
nesi veya ilave negatif sintigrafi tanisal laparoskopi endi-
kasyonudur. Tanisal laparoskopi bulgularn SYA isaret eder
ise, ayni anestezi seansi altinda, cerrahi girisim uygulanir
(Tablo 1).

Tablo 1.

Uzamis sarihk
2 mg/dl’den yiksek, 2 haftadan uzun en sik cerrahi neden

Safra yolu artrezisi
Sarili, alkolik diski, malnutrisyon hepatosplenomegali, anemi...

Labarotuvar incelemeleri
KC fonksiyon testleri viral-metobolik tarama

Ultrasonografi
hepatobilyer sintigrafi

karaciger biyopsisi

tanisal laporoskopi+laporoskopi assisted kolanjiyografi

Kc kaba, diizensiz, yesilimsi,
kahverengi, ylzeyde
anjiyomatdz, degisiklikler;
safra kasesi atretik ya da
rudimanter; kontrast distal
ve/veya proksimale gegmiyor

KC diizgiin ylzeyli, keskin
kenarli, ¢ikolata renkli;
safra kesesi normal
hacmli; kontrast distal
ve proksimale geciyor.

safra yolu neonatal
atrezisi hepatit
KASAI TAKIP
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Tedavi

SYA icin uygulanan cerrahi prosedir Dr. Morio Kasali,
Japonya, tarafindan bildirilen “hepato-porto-enterostomi-
HPE’ operasyonudur. Kasai operasyonu oncesi, bilinmesi
gereken nokta, operasyon oncesi olusmus KC hasarinin
geri doénusumli olmamasidir. Bagarili cerrahi girisimden
sonra 0 zamana kadar olusmus karaciger hasari dizelmez
fakat ilerlemez de. ikter énlendiginde ve yeterli safra akimi
saglandiginda, KC hasar tablosu oldugu yerde kalir, k&tU-
lesme 6nlenir.

Kasai operasyonu: karaciger disi fibrotik safra yollarinin
total olarak rezeksiyonu ve safra akiminin devamliliginin
saglanabilmesi icin porta hepatise ¢ekilen bir jejunum seg-
mentinin-intestinal conduit-yardimi ile karaciger'den safra-
nin barsaga tasinmasidir. Porta hepatis’e getirilen jejunum
segment uzunlugu, 40-50 cm olup distal kisimda Roux-en
Y bacak seklinde, jejunojejunostomi anastomozu ile de in-
testinal devamlilik saglanir .

Operasyon sirasinda yas ne kadar kiiclikse basari ora-
ni o denli ytikselir. Bagari sansi, operasyon ¢ocuk 10 hafta-
ik olmadan dnce uygulanirsa %75-85’e ulasmaktadir. Kli-
nik deneyimimizde en iyi sonuglar 60 ginlikten kigctk ol-
gularda elde edilmistir. Basari orani KC fibrozis derecesinin
agirlasmasi ile diismektedir. Basariyi etkileyen foktdrierden
bir digeri de, porta hepatis lokalizasyonunda rezeke edilen
fibrotik doku icine sikismig safra kanalikulleri’nin sayisi ve
200-400 mikron ¢apa erigmesidir.

Cerrahpasa, ilk yillar cerrahi girisim olarak Kasai ope-
rasyon modeli uygularken son senelerde daha derin sevi-
yede porta hepatis diseksiyonu ve porta hepatis’e uzana-
mamis mini safra yollarina ulasma girisimi * more than Ka-
sai ‘uygulamaktadir (5,7,8).

Komplikasyonlar: Postoperatif ddnemde erkenden geli-
sen, anastomoze edilen barsak muhtevasi yolu ile olusan,
assendan kolanjit atak / ataklari prognozu kéti yonde et-
kilemektedir. Bu amagla; operasyon éncesinde 5 glin sure
ile oral dekontaminasyon ile barsaklar hazirlanmakta, ope-
rasyon sonrasinda ise rutin antibiotik, koleretik ajanlar ve
steroid kullaniimaktadir.

Prognoz: SYA olgularinin yaklasik %20’sinde iyilesme
saglanir ve 10 yillik sagkalim orani %27-54 arasindadir. Pe-
tersen ve arkadaslarinin ¢alismasiyla operasyon sonrasi en
iyi sonuglarin 30-80 gunlik bebeklerde alindigi saptanmis-
tir. Schoen 120 ginlige kadar Kasai uygulamak gerektigi-
ni vurgulamaktadir. Ozetle; dekompanse karaciger olusma-
missa, KC iflasinin énemli belirtileri olan pihtilasma faktér
yetersizligi ve ascites gelismemis olanlarda, yas ileri dahi
olsa, HPE denenebilir (2, 3, 5).

Cocuk yas grubu KC nakil listesinde SYA genis yer tu-
tar. Bircok olgu, tani zamaninda konamadigi i¢in ge¢ kali-
narak tam olarak yerlesmis siroz ve onun komplikasyonlari
ile muracaat etmektedirler.

KC nakli, bir hastalik-bakim grubundan diger bir yogun
bakim ve kontrol grubuna gecis demektir, kendine &zel risk-
leri mevcuttur, Cocuk yas grubunda dondr yetersizligi dnem-
li bir problemdir. Kisinin kendi organiyla yasamini idame etti-
rebilmesi, erken girisim icin, her trli gaba gdsterilmelidir.

SYA icin Ulkemizde ¢cdzilmesi gereken su anki problem;
cerrahi bagari i¢in elzem olan erken girisim zamaninin, de-
neme tedavileri, gereksiz arastirma ve aralikli kontrollar ile
harcanmamasidir. Bizim &nerimiz, ilk gérildigunde aclik
US muayenesinin tatbik edilmesidir. Rudimanter safra ke-
sesi varliginda ise bu olgular kisa sure igersinde tanisal la-
paroskopi girisimine tabi tutulmalidir.

Koledok kisti

Alonso-Lej ve arkadaglar koledok kistli olgularda karin
agrisi, sag Ust karinda kitle ve sarilik sikayetlerinin bir arada
oldugu Ugld bulguyu - triad symptomatique - tarif etmigler-
dir. Ancak bu belirtilerin timu nadiren birlikte goézlenir. Ba-
tin ultrasonografisi (US), bilgisayarli tomografi (BT), manye-
tik rezonans kolanjiografi (MRC), karaciger altinda kistik kit-
leyi gosterebilir. Sintigrafide kavite i¢cinde radyoaktif madde
goOllenir (14). Perkitan transhepatik kolanjiografi, endosko-
pik retrograd kolanjiopankreatografi, operatif kolanjiografi,
diger inceleme ydntemleridir. Bize gore, gorlintlleme yon-
temi olarak US ve MRC ydntemleri yeterli oimaktadir. Kon-
trol altinda tutulan gebeliklerde antenatal dénemde bu kist-
lerin tanisi konmakta ve bizler gerekli cerrahi girisimi, yeni-
dogan déneminde, kolanjit-sarilik ataklar gelismeden, uy-
gulamaktayiz (7,8,15).

Koledok kistleri (14)

a) Tip | karaciger disi safra kanalinin fuziform dilatasyonu,

b) Tip Il safra kanalinin divertikll seklinde disa blyime-
si-balonlasma,

c) Tiplll koledokosel, intraluminal-duodenum veya pan-
kreas ici yerlesimli,

d) Tip IV Tip | + karaciger i¢i safra yollarina ait multi kistler

e) Tip V karaciger ici; basit-tek veya miuilti safra kanal
kisti/kistleri-Caroli, olarak siniflanmaktadir.

Koledok kist siniflamasi, klasik olarak yukarida belirtildi-
gi gibi olsa da, Cerrahpasa olgu serisi iginde, verilen sinif-
lamaya uymayan kist olusumlari da mevcuttur.

Koledok kisti gelisimi hakkinda cesitli teoriler 6ne surtl-
mustir. Dogumsal segmental dilatasyon; safra kanal duva-
rinda primer zayiflik; kanal duvarinin icinde intrinsik defekt;
safra kanall ve pankreas kanalinin anormal olarak birlesme-
si; pankreas salgisi tripsin’in safra yoluna refli’st bunlar
arasinda sayilabilir. Viral enfeksiyonlarin etkisinin oldugu da
ileri strdlmustur (2-3,14,15).

Cerrahi girisim

Kist kitlesi, safra kesesi ile birlikte bir blok seklinde, to-
tal olarak ¢ikarilir. Ductus hepaticus ve varsa ilave safra ka-
nallari, Roux-en-Y jejunum segmenti ile anastomoze edilir.
intestinal devamlilik jejuno-jejunostomi ile saglanir; kistek-
tomi + kolesistektomi + hepatiko-jejunostomi + jejuno-je-
junostomi.

Kist kitlesinin total olarak eksize edilmesi 6nerilen yon-
temdir. Yerinde birakilanlarda; safra stazi, kolanjit ataklari
ve kist duvarindan malignite gelisimi riskleri mevcuttur.

Tip V kistler KC’de fibrozis olmaksizin saptandiginda
Caroli hastaligy; fibrozis varligiyla birlikte ise Caroli sendro-
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mu olarak adlandirilir. Klinik seride, baska merkezlerde tani
hatalan nedeniyle, 6zellikle hidatik kist tanisi ile uygulanan
cerrahi girisimler sonucu meydana gelen komplikasyonlar
sonrasi klinigimize yonlendiren Caroli olgular vardir (6).

Spontan safra yolu perforasyonu

Sarilik ile kendini belli eden diger hastalik gruplarindan
farkli olarak acil cerrahi girisim gerektiren septik klinik tab-
lodur. Sebep olarak; yiksek ates, agir diare, sepsis ve de-
hidratasyon ile gelisen hipovolemi, anoksi, iskemi hasari si-
ralanabilir.

Safra yolu perforasyonu ile periton bosluguna akan saf-
ra ve onun yarattigi peritonit nedeniyle distansiyon ve adi-
namik ileus belirtileri mevcuttur. Muayenede karinda sivi
kolleksiyonu tesbit edilir. Batin distansiyonu ve peritonit
tablosu ile tasipne ve dispne gelisir. Karin ultrasonografisi;
KC cevresi ve pelvise kadar inen, serbest sivi koleksiyonu
saptar. Bilgisayar tomografi; karaciger altina lokalize veya
karin icinde yaygin, gecikmis olgularda koyu, komplike sivi
koleksiyonu saptar. Dogrudan tani yontemi ise abdominal
parasentez islemidir (7,8,16).

Septik klinik tabloya yonelik preoperatif kisa hazir-
lIk—destekleyici tedaviyi takiben cerrahi girisim uygulanir.

Cerrahi tedavi; eksploratris laparotomi, tamir ve drenaj
islemlerinin tatbikidir;

1) karin igi sivi kolleksiyonunun aspire edilerek temizlen-
mesi, ylkama ve olay yerinin aciga cikarilmasi,

2) genelde perforasyon alani duktus sistikus-duktus he-
patikus bileskesinde oldugundan; kolesistektomi ve duktus
sistikus eksizyonu,

3) nekrotik materyelin temizlenmesi ve sivilarin drenaiji
islemleri, uygulanir.

4) gecikmis olgularda kolesistektomi uygulamak mim-
kiin olmuyorsa kavite defalarca yikanir ve perforasyon
alanina drenler konarak karin kapatilir.

Safra kesesi hastaliklari

Safra kesesi kapasitesi hastanin vicut élcllerine goére
prematiire bebekte 2-3 ml’den, yetiskinde 50-60 ml’ye ka-
dar degisiklik gosterir. Safra, safra kesesinde depolanirken
icinde %97 oraninda bulunan su absorbe edilir. Béylece
kese icindeki safrada safra tuzlar, pigment ve kolesterol
KC’den salgilandigi sekle oranla daha yogun bir hale gelir.
Tas olusumunda; safra stazi, inflamasyon ve enfeksiyon
katki yapan faktorler olarak bilinirler.

Safra kesesi hidropsu: Kawasaki hastaligi, diare, dehid-
ratasyonla ilerleyen sepsis, kolelityazis, narkotik ilag kulla-
niminda olugabilir.

Akalkiléz kolesistit (tassiz kolesistit): Travma, yanik, cer-
rahi midahaleler, multipl transfuzyonlar, dehidratasyon ile
seyreden sepsis, Salmonella ve diger agir enfeksiyon has-
taliklari, narkotik ajanlara baglh gelisebilir (7,8).

Kolelityazis

Hemolitik (orak hlicre anemisi, herediter sferositoz, tala-
semi major, sepsis)

Hemolitik olmayan (rk, sismanlik, gebelik, yeme alig-
kanlgi, total parenteral beslenme, ileal segment rezeksiyo-
nu, inflamatuar barsak hastaliklari, safra kanal sisteminde
anormallik)

Antibiyotik veya total parenteral beslenme nedeniyle
olusmus taglar konservatif tedaviyle kendiliginden kaybola-
bilir. Hemolitik hastaliklarda splenektomi gerekebilir. Tasa
y6nelik girisimler gesitlidir. Bunlar arasinda koledokotomi +
tas ekstraksiyonu + tamir + T tlp ile drenaj; kolesistektomi;
kolesistotomi (safra kesesini acarak tasi aldiktan sonra saf-
ra kesesini tamir edip yerinde birakma); kolesistostomi; en-
doskopik sfinkterotomi, sayilabilir (17,18).
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