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OoLGU

8 yas 7 ay
Erkek hasta

Sikayeti: Gozlerde sarilik, mide bulantisi, halsizlik



OoLGU

» Hikayesi: 25/01/2019 tarihinde bagvuran hastanin,
22/01/2019 tarihinde baslayan gozlerde sararma, istahsizlik,
mide bulantisi halsizlik sikayeti mevcut.

 Dis merkezde degerlendirilen hastanin yapilan tetkiklerinde
Transaminazlar: ve INR'si yiiksek bulunmus.
¢.Gastroenteroloji Bolimine yonlendirilmis.



OLGU

* Hastamiz basvuru éncesinde 1 defa ates yiiksekligi
(6l¢lilmemis) nedeniyle 1 6lcek Dolven (Ibuprofen) almis.

 Hergtin 1 defa diizenli olarak normal kivamli sekilli
digkilamasi mevcut. Kusmas:i yok.



OZGECMIS

* Prenatal: Takipli gebelik, prenatal tani yok.
* Natal: Term/NSVY ile/3200gr

* Postnatal: ozellik yok

* Kullandigi ilag: yok
* Kronik hastalik oykisu: yok



SOYGECMIS

* Anne: 35 yas/sag-saglikli
* Baba: 42 yas/sag-saglikl

* 1.cocuk: 18y/E/sag-saglikli
« 2.gocuk:10y/K/sag-saglikl
 3.cocuk: Hastamiz
Akraba evliligi yok.
Babaanne Tip 2 DM



FIZIK MUAYENE

* Ateg: 36.8 °C * Tarti: 35 kg (86p 1,08 sDS)
* Nabiz: 102/dk * Boy: 139 cm (89 1,24 sDs)
« TA: 100/60 mmHg * Bel gevresi: 66 cm

 Solunum sayisi: 24/dk



FIZIK MUAYENE

- Genel durum: Iyi-Biling agik-Koopere/oryante
* Cilt ve skleralar ikterik.

* Karaciger kot altinda sag lob 4-5 cm, sol lob 7 cm ele geliyor.
Traube agik. Dalak non-palpabl.

» Batinda perkisyonla, agikhgr yukar: bakan matite mevcut.

* Diger sistem muayeneleri dogal.



LABORATUAR

25/01/2019- ilk basvuru

. AKSET7 ma/dl « T.Protein:51,57 g/L

. Ure:12,43 mg/dl « Albumin:34,76 g/L

* Kreatinin:0,66 mg/dl

. AST:2363,2 U/L aPTT: 405 sec

. ALT:2230,1 U/L

. ALP:505 U/L PT: 21,3 secC

. 66TT3U/L INR: 1,63 (K vitamini éncesi deger:i)

. LDH:721 U/L
« (CPK:341 U/L

« T.bil:15,41 mg/dl
+ 1nd.bil:6,71 mg/dl Tam idrar tetkikinde;

. Direk bil.:8,43 mg/dl Dansite:1020 PH:6,5

* Amilaz:45 U/L Bllirnub|n +++
« Lipaz:20 U/L

. Amonyak: 169 ug/dl Kan eser

(K vitamini sonrasi diizelme goriilmedi.)




LABORATUAR

* Hepatit markerlari negatif.
« EBV Ig6- CMV IgG: pozitif.
* Parvovirus B19 PCR: negatif.
+ HSV tip1-2 PCR:negatif.



PATOLOJIK BULGULAR

* Ciltte ve skleralarda ikter

» Fizik muayenede hepatomegali (sag lob 4-5cm,sol lob 7cm)
« Transaminaz, amonyak ve INR yiksekligi

* Batinda yaygin serbest sivi



ON TANINIZ
NEDIR?



HASTAMIZDA:

Akut hepatit klinigi ile bagvuran hastanin karacigerinin sol lobunun ele
gelmesi,asidinin de bulunmas! suana kadar bilinmeyen bir kronik neden tizerine

eklenen bir akut tablo olup olamayacagi hakkinda bizi siiphelendirdi. (Akut on kronik?)

Yakin vital bulgular, fizik muayene (Batin muayenesi, bel cevresi,tarti kanama

bulgulart, biling) ve laboratuar (Bk,Kg,Koagllometri) izlemi planland.

Aldigi-¢ikardigr takibi, oral tuzsuz diyet basland:.

Sivi alimi toplamda 1400cc/m2 olarak hesapland:.



HASTAMIZDA:;

Abdomen USG istendi. (KC lobule mi? Parankimde noddlerite var mi? Sirotik mi? tromboz?)

* Viral seroloji (HBV ,HCV ,HAV,EBV,CMV Parvovirus HSV tip 1-2..), otoimmun hepatit agisindan
otoantikorlar (ANA, ASMA, LKMA) gonderildi.

« Hastamiza Wilson Hastaligi agisindan goz muayenesi istendi, seruloplazmin gonderildi. Kayser-

Fleischer halkasi gériilmedi.

« INR yiksekligi nedeniyle 10mg K vit im uygulandi. K vitamini uygulamalari ile yakin INR takibi
yapildi.

« Izleminde hipoglisemi ve asidoz geligmedi.

 Bobrek fonksiyonlari bozulmadi, beyin 6demi bulgulari gériilmedi.



GORUNTULEME

« Abdomen Doppler USG: Karaciger boyutlari artmistir. (158
mm).Konturlar: diizenli ,parankimi homojen. Dalak boyutlar
artmis.(126mm) Periportal ekojenite artisi izlenmis olup akut
hepatit ile uyumlu olabilir. Solid-kistik lezyon gérilmedi. Pankreas
boyutlar: ve ekosu normal. Safra kesesi konrakte ancak duvar
kalinhgi artmis.(4mm) Bu bulgu hepatitte izlenebilmektedir.
Batinda perihepatik, perisplenik, pelvik, en belirgin pelviste olmak
Uzere yaygin serbest sivi izlendi.




* Batinda asit saptanan hastamiza parasentez yapildi. Asit mayi dansite:1020
* Hiicre sayiminda; Eritrosit: 20 adet/mm3, Lékosit: 40 adet/mm3

* Peritoneal sivi kiiltiir sonuglari negatif.

_____ |Asitmayi __[Serum

T.Protein 25g/L 43 g/L
Albumin 16 g/L 28 g/L
LDH 123 U/L 747 U/L

« Serum asit-albimin gradiyenti; 1,2 (Yiksek SAAG=Portal Hipertansiyon lehine)

« Sivi 6rnegi sitolojik inceleme icin Patolojiye gonderildi. Reaktif mezotel hiicreleri
izlendi. Asikar malign hiicre izlenmedi.



* Hastaya 1mg/kg/giin Laktuloz ve 2 mg/kg/giin Aldacton 2 dozda
(peroral) basland..

 Hastanin KC sol lobunun ele gelmesi, asit varligi ve bu ilerlemis
tablonun akut bir akut hepatit tablosuna uymamasi tizerine nakil
merkezinin onerisiyle altta yakan malignite ekartasyonu agisindan

¢.Hematoloji-onkoloji konsiltasyonu istendi.



Bilirubin, Total
Bilirubin, Total
Bilirubin, Total

|Bilirubin, Total

Bilirubin, Direkt
Bilirubin, Direkt
Bilirubin, Direkt
Bilirubin, Direkt

AST (5GOT)
AST (SGOT)
AST (5GOT)
AST (5GOT)

ALT (SGPT)
ALT (SGPT)
ALT (SGPT)
ALT (SGPT)

Amonyak
Amonyak
Amonyak

8,43
9,11
9,44
9,55

2363,2
2478,7
2333,4
2744,5

2230,1
1935,3
1903,3
1858, 1

169
192

25/01/19 10:00
26/01/19 07:06 |
27/01/19 08:12

28/01/19 07:41|

25/01/19 10:00 |
26/01/19 07:06 |
27/01/19 08:12 |
28/01/19 07:41 |

25/01/19 10:00
26/01/19 07:06
27/01/19 08:12
28/01/19 07:41

25/01/19 10:00
26/01/19 07:06
27/01/19 08:12
28/01/19 07:41

26/01/19 09:24
27/01/19 08:12
28/01/19 08:39

Protrombin Zamam
FTZ(Protrombin Zamari)
FTZ (Aktivasyon)

PTZ (INR)

Protrombin Zamam
FTZ{Protrombin Zamar)
PTZ (Aktivasyon)

PTZ {INR)

Protrombin Zamam
FTZ(Protrombin Zamari)
FTZ (Aktivasyon)

PTZ (INR)

Protrombin Zamam
FTZ{Protrombin Zamar)
PTZ (Aktivasyon)

PTZ (INR)

Protrombin Zamam
FTZ(Protrombin Zamari)
FTZ (Aktivasyon)

PTZ (INR)

Protrombin Zamam
FTZ{Protrombin Zamar)
PTZ (Aktivasyon)

PTZ {INR)

Protrombin Zamam
FTZ(Protrombin Zamari)
FTZ (Aktivasyon)

PTZ (INR)

21,3

1,63

1,75

25,0
41
1,92

26,0

34

27,2
37
2,1

30,7
32
2,37

34,0

2,64

25/01/19 11:40
25/01/19 11:40 1
25/01/19 11:40 |
25/01/19 11:40 |
25/01/19 20:53 |
25/01/19 20:53 |
25/01/19 20:53 1
25/01/19 20:53 |
26/01/19 07:07 |
26/01/19 07:07
26/01/19 07:07 |
26/01/19 07:07 |
26/01/19 15:50 |
26/01/19 15:50 |
26/01/19 15:50 1
26/01/19 15:50 |
27/01/19 08:12
27/01/19 08:12
27/01/19 08:12 1
27/01/19 08:12
27/01/19 21:20 |
27/01/19 21:20 |
27/01/19 21:20
27/01/19 21:20 |
28/01/19 08:39 |
28/01/19 08:39
28/01/19 08:39 |
28/01/19 08:39 |



Hastamiza giinliik K vitamini 10 mg im uygulamamiza ragmen INR'sinde yiikselis,
Amonyak degerinde artis (169>226), t.bilitubin degerinde artis gordldd.

INR'nin giderek yiikselmesi lizerine INR 1,5-2 arasindayken nakil merkeziile iletisime
gecildi.

28/01/2019 tarihinde uykuya meyil gelisti. Hastanin Akut Karaciger Yetersizligi
tanisiyla nakil merkezine sevki gergeklestirildi. PELD(pediatric end-stage liver
disease) skoru 14'ti.

Hastamiza Karaciger nakli yapild.

Etyolojik arastirmalarimiz sonucu Akut karaciger yetersizliginin nedenini tespit
edemedik.

Sozel olarak 6grendigimize gore; Karacigerin total nekrotik oldugu gorilmis. Sirotik
degilmis. Etyolojide non-A non-B hepatiti diiglinulmis.



AKUT KARACIGER
YETERSIZLIGI



TANIM

1. Kronik karaciger hastaligina ait bir gosterge bulunmayan akut baslayan bir
karaciger hastaligi olmasi

2. Agir karaciger disfonksiyonunun biyokimyasal ve/veya klinik bulgularinin olmasi

PT(protrombin zamani): >20sn + INR(international normalized ratio): >2, K vit
destegi ile diizelmeyen

veya
PT 15-19,9 sn veya INR:1,5-1,9 +hepatik ensefalopati varligi

Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme ,2016, Akademi Yayinevi, Ozen H.,Yiice A., Giirakan F.



ETYOLOJT

Table 2: Diagnostic Priorities of etiology of ALF by Age

Infectious Cardiovascular | Drugs/Toxins Metabolic/ITmmune
Disease
Infant Herpes simplex. Biurth Asphvxia. Valproate. Galactosenmua
Parvovirus B19. Myocarditis. TMP/SNX. Tyrosinemia
Adenovirus. Congenital heart | Paracetamol Fatty acid defects
Echovirus. disease and | Overdose Mitochondnal defects
Hepatitis B. cardiac surgery Neonatal
Measles. hemachromatosis
HHVG6 HFI
VZV
Child Hep A.B.C.D.E Cardiomyopathy | Rifampicin, Autoimmune disease
Leptospirosis. Budd-Chiari. TMP/SMX. Wilson’s disease
EBV. syndrome Valproate. Leukemia
Dengue fever Myocarditis Halothane. Hemophagocytic
Paracetamol syndrome
overdose Mitochondrial defects
Adolescent | Hep A B.C D.E Congestive heart | Acetamimmophen. Wilson's disease
Dengue fever failure MAO mhibitor. Autoimmune disease
Heat stroke Tetracycline. Fatty hiver of
Shock Mushroom pregnancy
poisoning Neimmann-Pick type C

HFI- hereditary fiuctose mtolerance: EBV- Ebstemn-Barr virus: VZV-Varicella zoster virus:
TMP/SMX-trimethopriny/sulfamethoxazole: INH- 1sonmiazid: Hep-hepatitis: MAO- monoamine
oxvdase: HHV 6- human herpes 6

Journal of Pediatric Critical Care Symposium Year:2016 | Volume:3 | Issue: 4 | Page:37-51
Acute Liver Failure in children— A constant challenge for the treating intensivist




ETYOLOJI

» Yenidoganlarda en sik neden; hipotansiyon, sok
,dogustan metabolik hastaliklar

« Blyuk ¢ocuk|arda en sik neden; viral hepatitler (en sik HAV =
enteksiyonu), ilaca bagli karaciger toksisitesi, mantar toksisitesi,
otoimmun hepatitler, Wilson Hastalig:

Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme ,2016, Akademi Yayinevi, Ozen H.,Yiice A., Giirakan F.



KLINIK BULGULAR- Oykii

- Oykiide ilag veya toksin maruziyeti(ozellikle mantar yeme
sorgulanmali.)

» Kusma—->Karin agrisi

» Istahsizlik

 Hizla artan sarilik

 Kanama

» Konfiizyon - ilerleyici koma

Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme ,2016, Akademi Yayinevi, Ozen H.,Yiice A., Giirakan F.



KLINIK BULGULAR-Fizik inceleme

« Cilt bulgulari: Sarilik, dokiinti, ekimoz, hepatosplenomegali, asit,0dem

 Akut karaciger yetersizliginde splenomegali ve asit gorilmese de; viral-

bakteriyel nedenler splenomegaliye, portal HT ve hipoalbuminemi asite neden
olabiliyor.

* Ensefalopati varligi, sézel-agrili uyaranlara yanit, pupil esitsizligi papil stazi,
klonus, Babinski pozitifligi, flapping tremor, fetor hepatikus varligina dikkat
edilmeli.

Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme ,2016, Akademi Yayinevi, Ozen H.,Yiice A., Giirakan F.



LABORATUAR VE GORUNTULEME

*« AST-ALT normal degerlerinin 10 katini asmasi
* PT ve INR uzamasi

* Hipoglisemi (ko1 prognoz)

* Total bilirubin >15-20 mg/dI

* Laktik asidoz (koti prognoz)

 Bobrek fonksiyon testleri (lre kreatinin)

« Elektrolit



AYIRICI TANI ICIN BAZI IPUCLARI

ASTnin ALT den daha yiiksek olmasi, yliksek bilirubine ragmen ALP normal veya
diisiik, coombs negatif hemolitik anemi bulgulari >WILSON Hast.

Yenidoganda kusma,ishal, PT/INR yiiksek, AST-ALT normale yakin>TIROZINEMI

Idrarda rediiktan madde, fontanel bombeligi, katarakt> GALAKTOZEMI

Dékinti, aplastik anemi, hemoliz>PARVOVIRUS ENF.



HEPATIK ENSEFALOPATININ EVRELERI

Tablo 2. Hepatik ensefalopati evrelem esi.

Evre Klinik bulgu Asteriks / Refleksler Ntrolojik bulgular EEG depisiklikleri
| Konfiazyon, mood degisiklikleri, uyku diizeninde de- Yok / Normal Psikomewik testerde anmor- Olmayabilir; diffuz vavas-
aigikliklik, kormumuzay oryantasyomunda bozulma, mal bulgular, buvilk cocuk- lama, teta rioml, wifazik
unutkanhk larda proton manyetik spekt- dalga sGrilebilir
roskopide anormal bulgular

b3

Uykuya meyil, uygunsuz davranglar ve inhibisyon- Var / Hiperrefieksi Dizari / ataksi
da azalma

3 Biivilk cocuklarda stupor; ancak hila basit emnirlere Var / hiperrefieksi Kaslarda rijidite
vamt verebilir; klicik cocuklar genelde uvurlar; an- Babinski bulgusu
cak wvandinlabilir pozitfiesir

4 Cocuk komadadur, efer agrh wyaranla uyandinlabi- Yokwr Deserebre va da dekortike
livorsa evre 4a, uyandinlamiyorsa evre 4b

Anormal, genel vavaglama,
trifazik dalgalar

Anormal, genel vavaglama,
trifazik dalgalar

Anormal, cok vavay delm
aktivitesi

Pediatric Gastrointestinal and Liver Disease, Willie ve Hyams 3+ edition dan alimmuigir.



AKUT KARACIGER YETERSIZLIGI-
TEDAVI

* Bu tablonun taninmasi ve hastanin Akut karaciger yetersizligi tedavisinde deneyimli Hepatolog

ve transplantasyon ekibinin bulundugu merkezlere zamaninda sevkedilmesi hayati 6nem tasir.

* Bu nedenle ensefalopati olsun veya olmasin INR>1,5 oldugunda K vit verilmesine ragmen 2'ye

yaklastiginda alarma gegilmelidir.
« Asetaminofen zehirlenmesinde - N-asetil sistein verilmeli.
* Sevk sirasinda hipoglisemiden kaginmak igin %10 Dextrozlu mayi takilmahdir.
« Otoimmun Hepatit digi durumlarda steroid verilmemelidir.

« Hastanin kanamasi olmadikga veya invaziv girisim yapilmadikga TDP (taze donmus plazma)

verilmesi 6nerilmez. Hastanin takibini ve transplantasyon kararini etkiler.



AKUT KARACIGER YETERSIZLIGI-
TEDAVI

 Strese bagli gastrointestinal kanamaya dikkat edilmelidir.

* Evre 4 komada karaciger nakli yapilan hastalarin beyin fonksiyonlar: diizelmeyebilir,

bu ylizden koma gelismeden hastalar nakil merkezine yonlendirilmelidir.

« Sivi elektrolit yakin izlenmeli. Hiicre metabolizmasinin devami igin yeterli dekstroz
verilmelidir. (6-8mg/kg/dk)

» Koagtilopati kanamaya neden olursa TDP (taze donmus plazma), rekombinan F7a ve

diger pthtilasma faktor konsantreleri trombosit inflizyonu ve plazmaferez yapilabilir.



PROGNOZ

* Prognozu etkileyen en 6nemli faktor bobrek yetmezliginin gelismesi ve hepatik
komanin derinligidir.

 Evre 4 komada olan hastalarin nakil olmadan sag kalimlari pek mimkdin degildir.
Sonrasinda da SSS sekelleri goriilebilir.

« Komaya eslik eden beyin 6demi 6lim nedenidir.

« Sepsis, kanama, bobrek yetmezligi, kardiopulmoner arrest sik gorilen terminal
olaylar.

 Akut karaciger yetersizligi nedeniyle karaciger nakli yapilan olgularda 1 yillik sag
kalim orani %60-85'tir.



NAKIL ENDIKASYONLARI

Tablo 1. Pediairik KaracifFer Transplantasyonn Endikassssor-
lars.

Kolestatik karaciFer hastahhkilar
BHilier atre=i
Alagille Servdroanmns
Sendromdk aolmavan bilier hipoplaz (safia vollarmn azligE)
FProgresift famdlial indrahepatak kaolestas (FEFIC)
Primer sklernozan kolamiit
ILdiiogeank eeomata heparin

Ahietabxolik hastalhrkKlar
Aldfa-1 andiovpsin elosiklisi
Tiro=imerms dp I
Ure sikins defelkri
CGlilkoien depss hastaliglr Tip TW
Wiilson hastalesSa
Fao=sdk Aibrosis
Crigler-INajjar svwn-drorre
Familial hyvpercholesterolasmda
Heyperoxaimria

Fualm iman karacifer yetm ezlidi
o RN
Parasetarrvel toksisites]
vi ger tolsik hepartitler (muantar, halotam w55

Hepatit-siroz
Hrptojenik sirnoz
Crboiiryamman  hepacit
MNMNeonatal hepatin
Hepatit A . B C ve diger
Fonjenidtal hepatik Abroxis

T ildwn SHrier
Hepatobiastoarsa
Hepatoseslibler carcimmoara
Sarkaom

FHem anjioendotheliom a

Herm akrom atosis

Budd-{TChiari

Total pareanteral bheslemnmm e
Fi=a baftirsak sendrorma

Faoalecrarilk karascdiaoser hhaastalnlsloues



UNOS Model for End Stage Liver Disease/
Pediatric End Stage Liver Disease

PELD <1lyas
PELD = (0.436 x age1)-(0.687x log (albumin)) + (0.480 x log (bilirubin))
+{1.857 x log (INR)) + (0.667 x growth failure})

*Cholestatic liver disease = 0; all others = 1

** Values <1.0 rounded up t0 1.0

T Age <1 year = 1; all others =0

T Values >2 standard deviations from the norm = 1; all others = 0



KAYNAKLAR

e Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme kitab1,2016
* Nelson Essentials of Pediatrics

* www.cocukyogunbakim.org/AKY yonetimi

* Cocuk Dergisi 12(1):1-5, 2012 doi:10.5222/j.child.2012.001
Cocukluk Caginda Akut Karaciger Yetmezligi

M. Serdar CAntez *, Ozlem DurMAz *
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