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1. 3.5 yasinda sarilik, KC yetersizligi ve suur bulamiklhigi ile gelen boyle bir olguya nasil
yaklasmak gerekir?

Oncelikle hastay1 goren hekimin, bu vakanin hangi tablo iginde olduguna karar vermesi gerekmektedir. Klinik bulgu
olarak, sarilik ve suur bulaniklig1, hepatik ensefalopatiyi akla getirir; ancak sadece bu iki bulgunun varliginda ayirici tanida
bu semptomlara neden olabilecek diger durumlar da goz oniinde bulundurulmalidir. Sarilik karaciger hastaliginin bir bulgusu
olabilecegi gibi, agir hemolizin (hemolitik anemiler) veya leptospiroz gibi bir enfeksiyonun da isaretcisi olabilir. Heniiz labo-
ratuvar bulgularimi gérmemis bir hekimin, agir hemoliz ile seyreden/giden (6rn: Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi) du-
rumlarda, hemoglobin degerinin ani ve ciddi olarak diismesi sonucu hipoksiye bagli suur bulanikliginin geligebilecegi mutla-
ka hatirlanmalidir. Ayirici tani listesi miimkiin oldugunca genis tutulmali ve hastanin durumu, asagida aciklanan laboratuvar
bulgulari ile aydinlatilmalidir. Bunun yani sira, hastaya yaklasirken aileden 6grenilmesi gereken bazi 6geleri siralamakta ve
bunlar1 neden sorguladigimizi irdelemekte fayda var:

Sikayetlerin ne zaman bagladigi: Bu soruyla hastanin i¢inde bulundugu durumun akut mu yoksa kronik bir siirece mi
bagli oldugu konusunda fikir sahibi olunabilir. Akut karaciger yetersizligi, daha once karaciger hastalig1 oldugu bilinmeyen
kisilerde haftalar ya da aylar i¢inde ortaya ¢ikan karaciger yetersizligi olarak tanimlanmaktadir. Siire, haftalar ya da aylar
olarak tanimlandig1 gibi, 8 hafta i¢inde ortaya c¢ikan karaciger yetersizligi olarak tanimlayan yazarlar da bulunmaktadir.
Karaciger yetersizliginin tanimi, INR (International Normalized Ratio) degerinin 2’den yiiksek bulunmasi ve parenteral K
vitamini uygulanmasi ile diizeltilememesi olarak kabul edilir. Bu tanimla ilgili olarak akilda tutulmasi gereken 6nemli husus-
lar: karaciger yetersizligini tanimlarken sarilik ve ensefalopatinin tanim icinde yer almamasidir. Cocuklarda ensefalopati
olmadan ya da heniiz gelismeden de akut karaciger yetersizligi olabilecegi bilinmelidir. Baz1 vakalarda sarilik/hiperbiliru-
binemi ¢ok yiiksek degerlere ulagsmadan da akut karaciger yetersizligi gelisebilir. Ciddi karaciger yetersizliginin yeteri kadar
uzun slirmesi durumunda, klinikte belirgin sariligin, hastalik tablosuna eklenmesi beklenir.

Benzer sikayetlerin evde yasayanlarda ya da yakin temas halinde bulunulan baska bireylerde olup olmadigi: Bu soruyla
benzer vakalarin ¢cevrede bulunmasi durumunda salgin veya enfeksiyoz nedenler 6n planda (6rnek Hepatitler) diisiiniilebilir.
Vakalarin izole/sporadik goriilmeleri, enfeksiyoz nedenleri diglamaz.

Acil olarak suur bulaniklig: ile bagvurmus hasta acaba akut mu yoksa kronik karaciger yetersizligine ikincil ensefa-
lopatide midir? Bu ayirim, acilde hastayr géren hekimin karar vermesi gereken cok onemli bir karardir. Onemi suradan
kaynaklanmaktadir: akut karaciger yetersizligine bagh ensefalopatiler, kronik hastaligin ensefalopatisine gore daha agir
ve oliimciil seyretmeye egilimliyken, kronik karaciger hastalarinin konservatif tedavilerle ensefalopatiden ¢ikmalar1 daha
olasidir. Diger taraftan, spontan rejenerasyon sansiin olmadigr durumlarda akut karaciger yetersizliginin etkili tek teda-
visi karaciger naklidir. Akut yetersizliklerde, eger belli sartlar olugmus ise (6rnegin INR > 4 ise ve/veya ensefalopati evre
=3 ise) kadaverik organ istemi yapmak olasidir. Bu durumda, iilke genelinde nakil icin hazir bulunan ilk kadaverik organ,
adina acil organ istemi yapilan kisi i¢in kullanilacaktir. Oysa ki, kronik karaciger hastaliginin akut alevlenmelerinde, iilke




genelinde akut istek ile beklemekte olan tiim vakalarin oniine gecerek, kadavra organ istemi yapmak miimkiin degildir.
Bu durumda hekim vakanin akut mu yoksa kronik mi olduguna ivedilikle karar vermelidir. Karaciger yetersizliginin kro-
nik bir siirece ikincil oldugunu diisiindiiren belirte¢ler sunlardir: vakada portal hipertansiyon bulgularinin saptanmasi: por-
tal hipertansiyon triadi splenomegali, asit ve kollateral ya da 6zofagus varislerinin bulunmasidir; karacigerin sag lobunun
palpe edilemezken, sol lobunun palpe edilebilir olmasi; comak parmak varligi; palmar eritemin saptanmasi; hastada siyano-
zun bulunmasi (hepatopulmoner sendrom), karacigerin goriintiileme yontemleriyle (ultrasonografi, bilgisayarli tomografi,
MR) sirotik goriilmesi (sirotik karaciger, normalden daha kiiciilmiis goriiliir, ayrica karaciger yiizeyinde nodiiler yap1 fark
edilebilir, ileri vakalarda, tomografide aksiyal kesitlerde, karaciger baklava dilimi gibi goriiliir), kronik siireci destekleyen
bulgulardir. Diger taraftan siroz gelismis vakalarda tipik voltaire yiizii, jinekomasti, 6riimcek anjiyom, kas atrofisi, testikiiler
atrofi goriilebilecegi animsanmalidir.

Sarilikla suur bulaniklig1 arasinda gegen siire: eger vakada, once sarilik bagalamis ve ardindan ensefalopati ortaya
cikmigsa, bu iki bulgu arasindaki siire, prognostik dnem tagimaktadir. Eger sariliktan sonra erken donemde ensefalopati or-
taya cikarsa, bu hastaligin daha giiriiltiilii seyredecegini gosterirken, diger taraftan prognoz bu vakalarda daha iyidir. Sarilik
basladiktan sonra ensefalopatinin 2 haftadan daha uzun siire sonra ortaya ¢ikmasi kotii prognoza isarettir.

2. Hepatik ensefalopati ayirici tamsinda, etiyolojik nedenler acisindan yasin 6nemi
var midir?

Vardir. Bkz Tablo—1. Baz1 hastaliklar/enfeksiyonlar sadece belli donemlerde etken olarak karsimiza cikarken (6rnegin
Echoviruslar sadece yenidogan doneminde akut karaciger yetersizligi nedenidir), bazi hastaliklar ise belli yastan 6nce goriil-
mezler (6rnek: Wilson Hastalig1 3 yasindan once ¢ok nadiren goriiliir).

3. Olguda eslik eden ensefalopatinin 6nemi nedir?

Ensefalopati, hepatit geciren bireyde, karaciger yetersizliginin agirligini isaret eden klinik gosterge olarak kabul edilebilir.
Saglikli bireylerde, karacigerin elimine/metabolize ettigi veya normal sekilde tirettigi irtinlerin birikmesi ve tiretilememesi
sonucunda beyin islevlerinde aksama goriiliir. Ensefapati, 4 evrede degerlendirilir (Bkz. Tablo-2). Diger taraftan, hastada
ensefalopati ortadan kalksa da, koagiilopatinin devam etmesi, akut karaciger yetersizliginin devam ettigini, bu durumun
gecici ve goriiniirde bir iyilesme hali olabilecegini diisiindiirmelidir. Sadece ensefalopatinin iyilesmesi, hekimi yaniltmamali,
karaciger yetersizligi agisindan hasta takip edilmelidir.

4. Hepatik ensefalopatilerde yasa gore degerlendirme nasil yapilmahdir?

Farkli yas gruplarina gore kesin ayirim yapilmamakla beraber, ¢cocukluk cagi, siit cocuklugu ve daha biiyiik ¢ocuklar
olarak hepatik ensefalopatide ayrilabilir ve klinik bulgular, evrelemede farklilik gosterebilir (Bkz. Tablo-2).

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

Hepatik ensefalopatinin 2. ve 3. evresinde flapping tremor (asteriksis) ortaya ¢ikar. Tekrar hatirlatmak gerekirse, flapping
tremor, hastanin kollarinin kaldirilarak, elleri agilir ve dorsal fleksiyona getirilir. Bu pozisyonda, hastanin elleri, 6ne ve ar-
kaya (fleksiyon — ekstansiyon) ritmik istemsiz hareket ediyorsa, hastada flapping tremor bulgusu pozitiftir. Flapping tremor/
asteriksis varligi, hastanin en az evre 2 ensefalopatide oldugunu bildiren bulgu oldugundan, hasta acilen nakil merkezine
sevk edilmelidir.

6. Hepatik ensefalopatide yogun bakim endikasyonlari nelerdir?

Uyuklamaya baglayan her akut karaciger yetersizligi vakasi, veya INR degeri >4 saptanan her vaka, mutlaka yogun
bakim hekimlerine konsiilte edilerek yogun bakimda izlenmesi i¢in uygun aday haline gelmis kabul edilmelidir.




7. Ne durumda entiibe edilmelidir?

Entiibasyon karar1, yogun bakim hekiminin insiyatifindedir; ancak genel bilgi olarak, Glasgow koma skoru 9 ve altinda
saptanan ya da Evre II'yi gecmis hepatik ensefalopati diisiiniilen hastalarin, entiibe edilerek izlenmesi daha giivenli olarak
kabul edilebilir.

8. KIBAS tedavisi ne zaman nasil yapilmahdir?

Beyin 6demine veya kanama komplikasyonuna ikincil gelisebilen KIBAS (Kafa igi basing artisi sendromu) bulgulari,
anizokori, 151k reflekslerinin kaybolmas: veya azalmasi, hipertansiyon ve bradikardi gelismesi, hastanin fokal veya jener-
alize nobet gecirmesi, uygunsuz ADH (anti diiiretik hormon) salinimina baglh elektrolit dengesizlikleri ve idrar ¢ikiginda
azalma olarak klinik bulgu verebilir. Bu durumlarda hastanin acil kafa tomografisinin ¢ekilerek, uygun beyin 6demi tedavisi
(mannitol veya hipertonik salin) alma endikasyonu ortaya cikar. Pratikte slipheli bulgular ortaya ¢iktiginda goriintiileme
planlandiktan sonra zaman kaybetmeden tek doz antiodem tedavi uygulama yoluna gidilmektedir.

9. Boyle olgularda hangi koagiilasyon testleri ile karaciger yetersizligi ve karaciger nakil
gerekliligine karar verilir?

Karaciger yetersizliginin monitorizasyonu, hastanin bilirubin degerlerindeki artis (karaciger enzimleri diiserken biliru-
binin artmasi kotii prognoz gostergesidir), davranis ve biling degisikligi ve INR degerinin takibi ile yapilir. Klinigimizdeki
monitorizasyonun en onemli unsuru, hastanin INR degerleri takip edilirken, kanama bulgusu olmadikca ya da invaziv bir
islem planlanmiyorsa INR 4 olana kadar hastaya TDP verilmesinden kaginilmasidir. Plazma verilmedigi takdirde INR degeri
4’e ulastyorsa hastanin spontan diizelme olasilig1 azalmis olup karaciger nakli endikasyonu ve nakil i¢in kadavra organ istegi
yapilmasi giindeme gelir ve bu noktadan sonra hastaya TDP destegi ve/veya plazmaferez yapilabilir; ancak bu noktadan 6nce
TDP verilmesi prognoz bakimindan ¢ok 6nemli bir gostergeden yoksun kalinmasina yol acarak ¢cogu kez yalanci bir iyilik
hali ile gecikmeye yol acabilir. Bu yiizden yasamsal bir zorunluluk dogmadik¢a INR degerlendirmesi baglaminda hasta dogal
seyrinde izlenmelidir.

10. Enfeksiyon ensefalopatisi ile hepatik ensefalopatinin klinik farklihg: var midir?

Vardir. Karaciger yetersizligine bagh geligsen ensefalopatinin olmazsa olmazi koagiilopatidir. Koagiilopati olmadan hasta-
da karaciger yetersizligi olamaz. Bu yiizden cocukluk ¢aginda akut karaciger yetersizliginin tanimi ensefalopatisi olmayan
cocuklarda INR’nin 2’nin iizerinde, ensefalopatisi olan hastalarda ise INR’nin 1.5’un iizerinde bulunmasi ve parenteral
K vitamini uygulanmasi ile diizeltilememesi gseklindedir. Yani klinikte ensefalopati olmadan koagiilopatiye dayanilarak
akut karaciger yetersizligi tanisi konabilirse de ensefalopatisi olan hastalarda koagiilopati saptanmamigsa akut karaciger
yetersizligi tanilanamaz.

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

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

12. K vitaminine yanitsiz olgularda ne yapilmahdir?

K vitaminine yanitsiz olgularda yapilmasi gereken, akut olgularda INR degeri >4 olana kadar, TDP veya plazmafer-
ez uygulanmadan, diger destek tedavileri siirdiirmek ve spontan iyilesme ve rejenerasyon olasili§1 yoniinden prognostik
gostergeleri izlemektir. INR degeri > 4 olup birden fazla 6l¢iimde bu degerin iistiinde kaliyorsa spontan iyilesme olasiliginin
cok azaldig1, karaciger nakli gereksinimi dogdugu kabul edilerek, hasta adina acil organ istegi yapildiktan sonra, TDP destegi
ve Plazmaferez uygulamasi baglatilabilir.




13. Karaciger nakline kadar karaciger fonksiyonlari saglamak icin hangi tedaviler
uygulanabilir?

Karaciger yetersizligi gelismis olgularda, ne yazik ki, saglikli bir karacigerin tiim islevlerini yerine getirebilecek ideal
bir karaciger replasman tedavisi heniiz bulunmamaktadir. Albumin kullanan sistemler (MARS) ve prometheus gibi 6zellikle
mantar zehirlenmesi ya da intoksikasyona bagl karaciger yetersizliklerinde daha etkili koprii tedavisi saglayan diizenekler,
diger nedenlere bagl akut karaciger yetersizliklerinde ayni1 derecede basarili olamayabilir. Karaciger yetersizligine ikincil
olarak gelisen ya da gelisebilecek durumlarin profilaksisi veya tedavisi ile hasta karaciger nakli olana kadar semptomatik
destek saglanmalidir. Klinigimizde destek tedavisi, gereken hastalarda yogun bakim sartlarinda plazmaferez ve hemodiafil-
trasyon ile saglanmaktadir. Bunlarin bulunmadig1 ortamda hastaya TDP verilerek koagiilasyonun diizeltilmesi saglanabilir;
ancak hatirda tutulmasi gereken nokta, INR>4 olmadan hastaya plazmaferez veya TDP tedavisi uygulanacak olursa ¢cok
degerli bir prognostik gostergeyi degerlendirme sansinin kaybedilecegidir.

14. Akut hepatik yetersizliginde hepatit A nin yiizdesi ne kadardir? Hangi olgularda
karaciger nakli karari verilmektedir? Kotii prognostik kriterler nelerdir?

Karaciger yetersizligi olan vakalarda kotii prognoz kriterleri, hastanin ensefalopatisinin ge¢ donemde ortaya ¢ikmasi,
non A non G hepatit gecirmesi (hepatit A goreceli olarak daha iyi prognozla seyreden bir hepatit tiirii olmasina ragmen,
sikligimin fazla olmasi nedeniyle gene de akut karaciger yetersizliginde en sik mortalite nedenleri arasindadir), karaciger
enzimleri diiserken, bilirubin degerlerinde hizl1 yiikselme saptanmasi, serum fosfor diizeyinin normal olmasi (fosforun diisiik
bulunmasi, karacigerin rejenerasyonuna isaret ettiginden iyi prognoz gostergesi kabul edilir), beyin 6demi gelismesi, eslik
eden enfeksiyon varlig1 kotii prognostik faktorler olarak kabul edilir.

15. Ulkemizde akut karaciger yetersizliginde kadavra organ bulma sansi ne kadardir?
Siire konusunda bir bilgi verebilir misiniz?

Bu konuda kesin bilgi bulunmamakla birlikte Avrupa ve Amerika’ya gore organ bagisi oranlarinin ¢ok diisiik oldugu
bilinmektedir. Bu nedenle iizerinde durulmasi gereken halkimizda organ bagisi konusunda farkindaligin arttirilmasidir.

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 as1 uygulamast, heniiz T.C. Saglik Bakanlig1 tarafindan rutin asilama programinda degildir.
ABD’nin CDC (Centers for Disease Control — Hastalik Kontrol Merkezi) organizasyonu, iilkemizi Hepatit A’nin orta sevi-
yede endemik oldugu bir iilke olarak gostermektedir. CDC, ABD vatandaglarina Hepatit A'nin orta-yiiksek diizeyde ende-
mik oldugu bolgelerde seyahat edecek veya calisacak bireylerine asilanmay1 6nermektedir. Ote yandan Hepatit A ile sik
karsilasan saglik ve laboratuvar calisanlarina, homoseksiiel iligkiye giren erkeklere ve yasadisi ilag (uyusturucu vs) kullanan
bireylere ve ayrica Hepatit A asis1 olmak isteyen bireylere hepatit A agisinin yapilmasi 6nerilmektedir. 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.




Tablo 1.

Etiyoloji Hastalik

Yenidogan

Infeksiyonlar Herpesvirtisler, Echoviriisler, Adenoviriisler, HBV

Metabolik Gaaktozemi, Tirozinemi, Neonatal hemokramatoz, Mitokondriyal hastalik
Biiyiik Cocuklar

Infeksiyonlar HAV, HBV, Non-A - non G hepatit, Herpesviriisler, sepsis, diger
Haglar Valproat, INH, parasetamol, karbamezapin, halotan

Toksinler Amanita (mantar), karbon tetrakloriir, fosfor

Metabolik Hediter fruktoz intoleransi, Wilson hastalig1

Otoimmiin Tip 1 ve tip 2

Diger Malignitelr, Hemofagositik lenfohistiositoz

HAV = Hepatit A, HBV = Hepatit B
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Tablo 2. Hepatik Ensefalopati Evrelemesi.

Evre Klinik Bulgu Asteriksis / Refleksler Norolojik Bulgular EEG Degisiklikleri

1 Konfiizyon, mood degisiklikleri, uyku Yok / Normal
diizeninde degisikliklik, konum/uzay
oryantasyonunda bozulma, unutkanlk

Psikometrik testlerde Olmayabilir; diffiiz
anormal bulgular, biiyiik ~ yavaslama, teta ritmi,
cocuklarda proton manyetik trifazik dalga goriilebilir
spektroskopide anormal

bulgular

2 Uykuya meyil, uygunsuz davramislar Var / Hiperrefleksi Dizartri / ataksi Anormal, genel

ve inhibisyonda azalma yavaglama, trifazik
dalgalar

3 Biiyiik ¢ocuklarda stupor; ancak hala Var / hiperrefleksi Kaslarda rijidite Anormal, genel
basit emirlere yanit verebilir; kiiciik ~ Babinski bulgusu yavaglama, trifazik
cocuklar genelde uyurlar; ancak pozitiflesir dalgalar
uyandirilabilir

4 Cocuk komadadir, eger agrili uy- Yoktur Deserebre ya da dekortike ~ Anormal, ¢ok yavas

aranla uyandirilabiliyorsa ever 4a,
uyandirilamiyorsa ever 4b

delta aktivitesi
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