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Olgu

» 4 aylik kiz hasta
» 2 gunluk iken sarihgl farkedilmis.

®» |5 gun sonra diskisi bazen sari, bazen daha acik sari, bazen beyaz olmaya
baslamis.

» Bir bucuk aylikken diskisi giderek daha cok beyaz olmaya baslamis ve oyle
kalmis.

» (Uc aylkken bulundugu ilde cocuk gastroenteroloji uzmanina basvurmus ,
batin MR ve MRCP cekilmis.




» |9 gUnlukken AST:44 ALT:35 GGT.724 ALP:353 LDH:250 T.Bil:9.79
D. Bil:2.38 Alb:4.2 PT:10 INR:0.92 aPTT:31.5
»3 aylikken AST:220 ALT:236 T.Bil:8.26 D.Bil:6.73




Patolojik bulgular

» Akolik diski
» Direkt hiperbilirubinemi
» AST, ALT, GGT yUksekligi




D Ayiricl tanie




Dis merkez

Tum Batin Usg
26.11.2018

(19 gUunlUk)

» Karaciger buyuklUgu, konturlarn ve parankim eko paterni
normaldir.hepatik ve portal venler normal genisliktedir.
Safra kesesi kontraktedir.

» Koledok capi 23 mm ile fuziform genislemis ve santralde
intfrahepatik safra yollarnda belirginlesme izlenmistir.
Koledok [Umeni icerisinde 4,5 mm capli posterior akustik
golgelenmesi olmayan hipoekoik noduler gortnum
polipe Camure izlenmistir. GOrunUm oncelikle tip 1
koledok kisti lehine degerlendiriimis olup MRCP onerilir.




- Dis merkez

Ust Abdomen+ MRCP MR incelemesi
07.02.19

(3 aylik)

» Karaciger midklavikuler hatta 68 mm olup bUyUklUgU,
konturlar ve parankim intensitesi dogaldir.

» |ntrahepatik safra yollar ektazik, safra kesesi distandu, sag ve
sol bilier kanal ileri derecede genis yaklasik 12 mm
kalibrasyonda izlenmis olup, koledok lokalizasyonunda
pankreatik alana kadar devam eden kistik yapi seklinde
gorulen yaklasik 26x44x31 mm yapl gorulmekte olup, koledok
stenozuna sekonder bagirsak akisi gorulmemektedir.

= Dalak sagittal aksi 67/ mm olup hafifce hipertrofik gorunimde .
Karaciger ¢cevresinde morison pouchunda ve dalak
cevresinde minimal sivi birikimi . Bagirsakta yaygin gaz
dilatasyonu mevcut.




» 3 aylikken portoenterostomi (kasai operasyonu) uygulanmis. Operasyon

sonrasi diski rengi normale donmus. Su an sari, kahverengi yumusak diskisi
mevcut, kusmasi yok.

» Postoperatif 10. gunde; AST:52 ALT:79 ALP:166 Alb:3.1
T.Bil:1.6 D.Bil:0.6

» Postoperatif 1. ayda batin mr: Meteorizm, kolesistektomi.




- Operasyon esnasinda karaciger sirotik gdrinimde
oldugu goruluyor.




D Ozgecmis

» 39+1 gh, c/s, 3185 gr, ydybu yatisi yok

» Prenatal usg'de koledokta 9 mm kist oldugu saptanmis.




Soygecmis

®» Anne: 22 yas, sag saglikli
» Baba: 27 yas, sag saglikli
» Akraba evliligi yok.

®» |.cocuk hastamiz

» Ailede bilinen kronik hastalik, karaciger hastaligi yok.




Fizik muayene

Tart:5,1 kg (3 pers, -1.86 sds)
Boy:57 cm (3 pers altinda, -2,38 sds)

Karaciger sag lob 4 cm palpabl, karaciger sol lob ve dalak nonpalpabl,
traube acik.

Batinda operasyon skar izi mevcut .




Kullandigr ilaclar

» Ursofalk 2x0,5 cc
» Deltacortil 5 mg tab 1x1 tab
» Ceffinex 125 mg/5 ml 21 gundur 2x2 cc

» Bebelac gold 6-7x125 cc ile besleniyor




» Tedavisine konakion 2 mg/gun oral, evicap gun asin 100 U, polivit 1x1 Olcek
eklendi.

» Beslenmesi 8x120 cc olarak duzenlendi.

» Tartl ve muayene takibine cagrildi.




» 2 ay sonra poliklinik kontrolUnde ; aktif sikayet yok
Tartl: 6,7 kg (21 pers, -0.82 sds)
Boy: 62 cm (5 pers, -1.70 sds)

Fizik muayenede sistem muayenelerinde belirgin degisiklik yok.




Laboratuvar

WBC:11,028
NEU:2296

LENF:.7849

HB:12,99

PLT:357,700

URE:16,9 mg/di

KRE : 0,20 mg/d|
BUN:8 mg/dI

PT: 12,1 sec, INR: 0,90
APTT: 29,2 sec

AST:37.,4 u/I
ALT:30 u/I
GGT:19 u/I
ALP:197 U/l
T.BiL: 0,24 mg/dl
D.BIL:0,05 mg/dl
T.PRO:58,67 g/l
ALB: 41,22 g/I




KOLESTAZ

» SAFRA:Safra asitleri, organik anyonlar, fosfolipidler, kolesterol, iyonlar
» Safra olusumunu ya da akimini azaltan patolojik duruma kolestaz adi verilir.

» Total bilirubin 5 mg/dl UstUnde ise konjuge bilirubinin totalin %20'sinden fazla
olmasi

» Total bilirubin 5 mg/dl altinda ise konjuge bilirubinin 1 mg/dl’'den fazla
olmasi

» ? tip; yenidogan kolestazi, cocukluk caginda kolestaz




Yenidogan kolestazi

» Yasamin ilk 3 ayricinde baslayan kolestazlar
» 7500-5000 canli dogumda bir

» Yqsi iki haftadan bUyuk olup sariligr olan tUm yenidoganlara total ve
konjuge bilirubin bakilmali

» [n sik nedenleri; bilier atrezi ve neonatal hepatit

» Klinik belirtiler: sarlik, akolik diski ve kanamalar

Akolik diski




B Acil tani gerektiren yenidogan kolestazi nedenleri

1. Cerrahi olarak duzeltilebilen hastaliklar

Extrahepatik bilier atrezi

Koledok kisti

Safra yollar tasi

Safra yollarnda spontan roptor

Neonatal kolanijit

2. Sepsis , bakteriyel ve tedavi edilebilecek viral enfeksiyonlar
Urosepsis/piyelonefrit

3. Kalitsal metabolik hastaliklar

Galaktozemi

Tirozinemi tip 1

Herediter fruktoz intoleransi

Safra asit sentez bozukluklari

Mitokondrial hepatopati

4. Hipotiroidi, hipopituaterizm gibi endokrinolojik hastaliklar
5. Toksik nedenler

llaclar

Total paranteral beslenme

Bitkisel UrOnler

6. Benign /malign tedavi edilebilen hastaliklar (hemofagositik lenfohistiyositoz gibi)




1. Safra kanali hastaliklari:
a. Ekstrahepatik:
Ekstrahepatik biliyer atrezi
Koledok kisti
Safra camuru/kolelitiyazis
Safra kanal darhigi/perforasyonu
Biliyer sisteme basi yapan kitle
Koledokopankreoduktal bilesim yerinde anomali
b. Intrahepatik:
Konjenital hepatik fibrozis/otozomal. resesif polikistik
bobrek .

city)

amilyal intrahepatik

(BRIC)

risella, rubella,
IC. HIV, parvovirus B19,

anoma pallidum)

atit

eri: Perinatal a




Kolestazl Bir Bebegin Degerlendiriimesi

» Anamnez:

» Prenatal dykU; anne yasi, gebelikte gecirilen hastaliklar, annenin aldigi
ilaclar, uyusturucu kullanimi, gebelik sayisi, annenin kronik hastaliklari

®» Dogum OykUsU

» Postnatal dyku; iskemi, hipoksemi, ABO/RH uyusmazligi, dogumsal
anomaliler, parenteral beslenme, tarti alimi, alinan ilaclar, enfeksiyon
bulgulari, idrar ve diski rengi, kusma, ishal, kabizlik,bebegin ndrolojik gelisimi




» Fizik muayene:
Antropometrik dlcUmler, dismorfik bulgular
» | aboratuvar:

Tam kan sayimi, karaciger iliskili testler (AST,ALT, GGT, ALP, CPK, t.bil., d.bil.,
t.protein, albUmin, PT,APTT, INR), idrar ve diger kllturler, idrar tetkiki ve
idrarda redUktan madde, idrar/kan aminoasitleri, TSH,sT4)

» Goruntuleme:
Hepatobilier USG, hepatobilier sintigrafi
» KC biyopsisi

» Kemik iligi incelemesi




Bilier Atrezi

®» Yenidogan kolestazinin en sik nedeni,
» Cocukluk cagrl karaciger transplantasyonunun %50'sinin nedeni

» Perinatal donemde baslayan inflamatuar olay, ilerleyici bilier kanal epitel
hasar ile lumenin obliterasyonu, kolestaz ve siroz ile seyreder.

» 8-18.000 canll dogumda 1, kizlarda sik, ileri anne yasi ve artmis gebelik sayisi
ile iliskili

= [ki klinik form; %80-90 gorilen perinatal (akkiz, postnatal) tip, eslik eden
baska anomaliler goérulmez. Embriyonik/fetal tip ek anomaliler ile dogarlar.




Tani ne kadar erken konulur ve portoenterostomi ameliyatl ne kadar erken
yapllir ise sirozsuz ve transplantasyonsuz yasama sansi o kadar artar.

Konjuge bilirubinde orta duzeyde artisi, AST/ALT de hafif artis, ALP ve GGT
de belirgin artis olur.

Abdominal USG de safra kesesi normalden kucUk ve fibrotik olarak
gorulebilir, ya da gortlemeyebilir.

Karaciger biyopsisinde safra kanalikullerinde artis, hucresel ve kanalikUler
safra stazi, safra tikaclarn ve inflamasyon gorulur.,




Tedavi

» Tek tedavisi cerrahi olup (kasai operasyonu-portoenterostomi) cerrahi
sonrasi antibiyoftik ve steroid kullanilabilir.

» Basarl ve <60 gunde yapilan portoenterostomi sonrasi kendi karacigeri ile
10 yiIl yasama orani %30-40

» Basarll ameliyata karsi post operatif siroza ilerleyen vakalar mevcuttur.

» FErken taniicin annelere diski rengi kartlan hastaneden taburcu olurken
verilip bilgilendirilmelidir.




Ekstrahepatik Safra Yollarinin Konjenital
Kistik Hastaliklar

»  Koledok kistleri; karaciger disi safra yollarinin kistik dilatasyonudur ve birlikte, karaciger ici safra yolarinda da kistik lezyonlar
gorUlebilir.

» %80 ilk 10 yasta tani almaktadir. Kadinlarda 4 kat sik
»  (Kistik dilatasyonunun yerine gére siniflandirilir.
» Tip 1; ekstrahepatik safra yollarindaki soliter kistler(%50-80)
Tip 1a, ekstrahepatik safra yollarinin tamaminin belirgin dilatasyonu
Tip 1b, heshangi bir yerde dilatasyon
Tip 1c, hafif fuziform dilatasyon
» Tip 2; ekstrahepatik safra yollarinda divertikUl
» Tip 3; ana safra kanalinin duodenum icerisindeki parcasinin dilatasyonu (koledekosel)
» Tip 4; ikinci en sik(%15-35)
Tip 4a, ekstrahepatik ve intrahepatik safra yollarinin bircok yerinde dilatasyon
Tip 4b, ekstrahepatik safra yollarinin bircok yerinde dilatasyon

» Tip 5; infrahepatik safra yollarinin bircok yerinde sakkuler veya kistik genisleme (caroli hastaligi)




Klinik belirtiler genellikle 10 yas dncesinde baslar. Kolanjit ve pankreatit gibi
komplikasyonlara ikincil gelisir.

Belirti ve bulgular ; sarlik, kann agrnsi, sag Ust kadranda ele gelen kitle
llerleyen yaslarda safra kesesi tasi olusabilir.

Tecljovki)glgecikfiginde karaciger islevlerinde bozulma, siroz ve portal hipertansiyon
gelisebilir.

Malignensi gelisme riski mevcuttur.(%10-30)
Tani ve fiplendirme ; USG, BT, MRG, MRCP, sintigrafi, ERCP

Tedavi ; kistin fipine, hastanin yasina ve durumuna gore degisir. (Endoskopiden
karaciger nakline kadar)

Ozellikle intrahepatik kist varliginda kist eksizyonu sonrasi bile malignensi
acisindan izlem gerekir.
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D Cocukluk Caginda Kolestaz

» Sarnlk ve/veya kasinti, akolik diski, idrar renginde koyulasma

» Enfeksiyonlar (hepatit A,B, EBV, sepsis, daha nadir hepatit C,D,E, leptospira),
otoimmun hepatit, primer sklerozan kolanjit, Wilson hastaligi, porfiria, al-

antitripsin eksikligi, kistik fibrozis, veno okluziv hastalik, hemofagositik
lenfoproliferatif hastaliklar




Kolestaz Siniflamasi

1. Obstruktif tip:

a)Ekstrahepatik

Bilier atrezi, koledok kisti, safra tasi/camuru, safra kanal darligi/perforasyonu,
bilier sisteme basi yapan kitle, koledekopankreoduktal birlesim anomalisi

b)intrahepatik

Konjenital hepatik fibrozis, caroli hastaligi, alagille sendromu, sklerozan kolanijit,
sendromik olmayan bilier hipoplazi, kistik fibrozis

2. HepatoselUler fip:

Safra transport bozukluklar (PFIC tip 1-2-3, BRIC), safra biyosentez bozukluklart,
kolesterol biyosentez bozukluklari, son donem karaciger hastaligi,
mitokondriyal hastaliklar, hemofagositik lenfohistiyositoz, ilag/toksik

etkenler




A. Membran transport ve sekresyon bozukluklari
1. Kanalikiiler sekresyon bozukluklar:
a, Safra asit transportu- B(ile) S(alt) E(xport) P(rotein)
eksikligi
i. Persisten, ilerleyici = PFIC tip 2
ii. Tekrarlayici, benign = BRIC tip 2
b. Fosfolipid transportu-MDR3 eksikligi= PFIC tip 3
c. lyon transportu = Kistik fibrozis
2. Kompleks/multiorgan hastaliklari:
a. Familial intrahepatic cholestasis (FIC) 1 eksikligi
i. Persisten, ilerleyici = PFIC tip 1 (Byler hastaligi)
ii. Tekrarlayan, benign = BRIC tip 1
b. Neonatal iktiyozis - sklerozan kolanjit sendromu (NSC)
c. Artrogripozis- renal disfonksiyon-kolestaz (ARC)
sendromu

oz ve konjugasyon bozukluklart
ctaz eksikligi




KRONIK KOLESTAZLI HASTALARDA TANI YAKLASIMI

Standart testler negatif
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» Kronik kolestatik hastaliklar, GGT nin dUsuklUk ve yUksekligine gore ikiye
ayrilr.

» GGT dusuk grup; byler hastallgi(PFIC 1), PFIC 2, bening rekurren intrahepatik
kolestaz 1

» GGT yuksek grup; PFIC 3, alagille sendromu




D Kolestatik Hastaliklarin Tedavisi

1. Spesifik hastaligin tedavisi

2. Beslenme, kalori gereksinimi ideal agiriga gore dnerilenin %125'i kadar, 2-3
ar/kg protein iceren, toplam yagin %50-60 | orta zincirli yagdan olusan
diyet, yagda eriyen vitaminlerin eksikliginin kontrolU ve desteklenmesi

3. Kasintl tedavisi, kolestiramin 1-4 gr/gun, UDCA 10-30 mg/kg/gun,
fenobarbital 3-10 mg/kg/gun, rifampisin 5-10 mg/kg/gun, anti-
histaminikler, ondansetron, steroid, fototerapi ve plazmaferez(direncli
kasintilar)

4. Cerrahi tedavi




Kaynaklar

» Nhitps://www.uptodate.com/contents/approach-to-evaluation-of-

cholestasis-in-neonates-and-young-
infantsesearch=cholestasis&source=search result&selectedTitle=2~150&usa

ge type=default&display rank=2
» Yurdakdk Pediatri

» TesekkUrler




