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olgu

* Dokuz yas 8 aylik kiz hasta

Yakinma: Karin agrisi



Hikaye

* Hastanin basvurusundan onceki guin 6glen saatlerinde karin
agrisi sikayeti olmus. Aksama dogru mantar yeme oykulsu var .
(ktltdr mantari pazardan alinmis).

* Agrisi bundan sonra biraz daha artmis

e Ates, bulanti ,kusma,idrarda yanma, kabizlik, ishal gibi bir
sikayeti yokmus. Dis merkeze basvurmuslar. ALT AST bilirubin
yuksekligi saptanan hasta ileri tetkik ve tedavi icin tarafimiza
sevk edildi. Kasintisi yok. Akolik gayta yok.



Ozgecmis

 Miad, NSVY dogum, prenatal 6zellik yok
 Dogumdan sonra ( 1hafta) sarilik gelismis.
* 4 Yasina kadar bronsit gecirmis ,nebul tedavisi almis .

e Yakin zamanda sik hastalanma ve agrikesici kullanma oykusu
yok .



Soy-gecmis

* Anne: 31 yasinda, saglikh.

e Baba: 36 yasinda, saglkli

e Akrabalik yok

* Erkek kardesi 5 yasinda, herhangi bir hastaligi yok.
e 2 Hala da safra kesesi tasi nedeniyle opere olmus



Fizik- baki

Boy :143,0cm (91p 1,35 SDS)
Agirhk :28,5kg (33p -0,43 SDS)

Ates: 36,6 °C

Nabiz: 100 /dk

Solunum sayisi: 24 /dk
Tansiyon: 100/60 mmHg (50p-75p)
O2 Saturasyonu: %98

Genel durum: iyi



Fizik baki

- Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz,
petesi, purpura, pigmentasyon bozuklugu yok.

- Bas boyun: Sa(g ve sacli deri dogal. Kafa yapisi
simetrik.Boyunda kitle ve LAP yok.

« Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller
normoizokorik. Skleralar hafif ikterik

- Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlar
dogal. Burun tikaniklig1, akintisi yok. Orofarenks ve
tonsiller dogal.



Fizik baki

- Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim yok. Kalp tepe atimi 5.
interkostal aralikta. Kapiller dolum zamani <2sn. Periferik nabizlar acik

« Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks
deformitesi yok. Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkiis, ekspiryum
uzunlugu yok.

- Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak sesleri dogal.
Palpasyonla sag iist kadran belirgin olmakla her iki iist kadranda hassasiyet
mevcut , defans, rebound yok. HSM yok. Asit yok.

- Genitoiiriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok.

- Noromiiskiiler sistem: Bilinc acik. Ense sertligi, kernig, brudzinski
negatif. Patolojik refleks izlenmedi. Kranial sinir muayeneleri dogal.

- Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok.



Laboratuvar

Beyaz kiire- 6,757
x1073/uL(3,6-10,2)
Notrofil - 3,819 x1073/uL
(1;7'716)

LYM - 2,368 x10”73/uL
(1-3,20)
MONO - 0,459 x1073/u
(013_111)
EOS - 0,080 x10/3/uL (O-
0,5)
Kirmizi kiire - 4,189
x1076/uL (4,06-5,6)

Hb - 11,65 g/dL (12,5-16,3)
HCT - 34,40 % (34,7-42,1)
MCV - 82,12 fL (73-96)

MCHC - 33,87 g/dL (32,5-
36,3)

RDW - 15,71 % ( 12,1 -16,2)

Trombosit - 146,4 x1073/ulL
(152-348 )

MPV — (8,19 fL 7,4-11,4)

Sedimentasyon 18mm/h
(<20)



Laboratuvar

Aclik Kan Sekeri (AKS) - 110,12 mg/dL
Urea - 19,33 mg/dL

BUN ( Kan Ure azotu ) - 9 mg/dL
Kreatinin- 0,30 mg/dL

Bilirubin, Total - 2,04 mg/dL (0,3-
1,2)

Bilirubin, Direkt - 0,61 mg/dL ( 0-0,2)
Bilirubin, indirekt - 1,43 mg/dL ( O-
0,9)

AST (SGOT) - 491,0 U/L ( O- 35)

ALT (SGPT) - 476,2 U/L ( 0-35)

GGT -50 U/L (<38)

ALP (Alkalen Fosfataz) - 460 U/L (30-
120)

LDH - 334 U/L (0-248)

CPK-70 U/L

Amilaz-85 U/L

Lipaz- 18 U/L

Protein, Total - 78,42 g/L

Albumin -36,47 g/L
Globulin-41,95 mg/L

Duzeltilmis Sodyum - 137,8 mmol/L
Sodyum (Na) - 137,6 mmol/L
Potasyum (K) - 4,40 mmol/L

Klor (Cl) - 110,3 mmol/L
Kalsiyum-9,4 mg/dL

Dizeltilmis Kalsiyum -9,68 mg/dL
Magnezyum (Mg) - 1,9 mg/dL
Fosfor (P) - 4,62 mg/dL

Urik asit - 3,16 mg/dL

CRP-0,79 mg/L (0-5)



Laboratuvar

 PTZ(Protrombin Zamani)- 18,4 sec( 11,5-15,5)
 PTZ (Aktivasyon)- 63 % (70-100)

e PTZ(INR)-1,40.(0,8-1,4)

e APTT-37,3sec(26,5-40)

* Periferik yaymada :atipik hticre yok

* Dismerkezinr: 1.6. 2 defa k-vit yapilmis
 Tamidrar tahlili normal

e Batin USG : Karaciger parankim degerlendirmesi yogun gazdan dolayi
belirgin suboptimal olup interkostal olarak degerlendirildi.
Degerlendirilebildigi kadariyla solid-kistik kitle lezyon izlenmemistir.



Patolojik bulgular

Karin agrisi

Uzamis inr

ALT . AST yuksekligi

Skleralar hafif ikterik




e Ontanilariniz ?
e Ek tetkikler ?




Klinik izlem

Hasta cocuk gastroenteroloji bolimiince degerlendirildi; akut
hepatit acisindan tetkik edildi, hepatit belirtecleri bakildi ve
patolojik bulgu saptanmadi.

Tiroid islev testleri normal aralikta
Colyak antikorlari nagatif

Seriiloplazmin diizeyi : 0,23 g/1 ( 0,2-0,6) normanin alt sinirina
vakin oldugu 24 saatlik idrarda bakir duzeyi istendi. Sonug
normal aralikta saptandi.

1gG 29,3 g/ ( 7-16): IgG diizeyi yiksek olmasi lizerine
otoimmun hepatit 6n planda dustnuldi . Otoantikor ve
protein elektroforezi gonderildi.



Klinik izlem

e Antinikleer antikor (ANA) - POZITIF(+)

 Antidiz kas antikoru (ASMA) - NEGATIF(-)

* Liver- kidney mikrozomal antikor (LKM) - NEGATIF(-)
 AntiTTG IgA - < 2 NEGATIF(-)RU/mL

* protein elektroforezi —Hipergammmaglobulinemi
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Klinik izlem

Karaciger biyopsisi yapildi;

-Otoimmun hepatit klinik 6n tanili olguda histopatolojik bulgular;
klinik ve laboratuar bulgulari da destekliyorsa, otoimmiin hepatiti
destekleyebilir.

 Otoimmun hepatit tanisi ile hastaya oral kortikosteroid baslandi .

* Genel durumu iyi vital bulgulari stabil olan hasta poliklinik
kontroline cagirilarak taburcu edildi

e Hasta 2 hafta sonra poliklinik kontroliinde degerlendirildiginde
— AST 491 - 63
— ALT 476->138
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Otoimmun hepatit

Nedeni bilinmeyen, suregen, karaciger hucre
inflamasyonuyla giden otoimmun karaciger hastaligidir.

Herhangi bir yasta gorulebilir ve hastalik uzun yillar
sessiz seyredebillir.

IzZlem sirasinda karaciger yetersizligi, siroz ve 6lim
gorulebilir.

Histo-patolojik olarak portal alanlarda yogun monontkleer
hicre infiltrasyonu

Serolojik olarak transaminaz ve immunglobulin G yuksekligi
yaninda otoantikorlarin varligiyla seyreder.



Otoimmun hepatit

* Genetik olarak bu hastalarda baskilayici T hiicrelerinde sayisal
ve islevsel bozukluga yol acan immiin dizenleme kusuru
vardir.

 HLA B8 DR3 HLA DW alelleri topluma gore daha siktir.



Otoimmun hepatit

e Hastalik cogunlukla kizlarda ergenlik dncesi donemde gorilir.
 Saptanan otoantikorlara gore iki tipi vardir:

— Tip 1: Antinlikleer antikor (ANA) ve/veya anti diiz kas
antikoru (anti-SMA) pozitifligi

— Tip 2: Anti karaciger-bobrek mikrozomal antikor tip 1 (anti-
LKM1) ve/veya anti karaciger sitozol tip 1 (anti-LC1)
pozitifligi



Karakteristik Antikorlar ASMA, ANA, ANCA antiLKM-1

Baslangi¢yasi 10-20 Ve 45-70 yaslarda 2-14yas
pik

Cinsiyet dagilimi %78 kiz %89 kiz

HLA haplotipleri B8,DR3,DR4 Bi14,DR3

OIH lerin tiplendirilmesi klinik yaklasimi degistirmez, akademik
onem tasir ancak cogu hastada da net tiplendirme yapilamaz.



Otoimmun hepatit

Tip 1 daha siktir.
Cogunlukla ergenlik doneminde belirti verir.

Tip 2 daha erken yaslarda hatta nadir olarak sit cocuklugu
déneminde bile belirti verir.

Klinik cok degiskendir
Her turll karaciger hastaligini taklit ede bilir

Halsizlik , bulanti, karin agrisi kusma idrar renginde koyulasma
, akolik gayta gibi sikayetlerle basvura bilirler.



Otoimmun hepatit

Daha nadir olmakla birlikte hastalar sarilik olmadan 6zofagus
varislerine bagh hematemez, kanama diyatezi, splenomegali gibi

portal hipertansiyon komplikasyonlari ile basvurabilir.

Transaminaz duzeylerinde ylkseklik ise tesadifen saptanabilir.



Otoimmun hepatit

Tanisal bir test yoktur

Diger karaciger hastaliklarinin dislanmasi ve karaciger biyopsisi
tanida onemlidir.

lgG dlizeyinde yukselme tani ve takipte kullanilir.

Otoantikor varlig tanida ve OIH’in tipini belirlemede cok
onemlidir



Otoimmun hepatit tanisinda
basitlestirilmis kriterler (2008)

ig G anormal >1,1 Ust sinir
ANA, SMA > 1:40 >1:80

SLA antikor pozitif
Viral hepatit negatif
markerlar

Tipik histopatoloji pozitif

6 puan : olasi tani
8 puan : kesin tani



Ayiricl tant:

Diger otoimmun | Kronik viral Diger
kc hastaliklamn hepatitler

Primer biliersiroz  Kronik hepatit B o« 1AT eksikligi

Primersklerozan  Kronik hepatit C ~ Wilson hastaligi
kolanjit

Overlapsendrom  Kronik hepatit Steotahepatoz
delta
Otoimmun Diger virusler SLE
kolanjiopati
Granulomatoz

hepatit



Otoimmun hepatit

Tedaviye metilprednizolon ile baslanir.
Azatiyoprin

Mikofenolat mofetil

Siklosporin A ya da takrolimus

Cogunlukla ilk 8 haftada yanit alinir

Tedavi kesmeden 6nce biyopsi tekrarlanmali
Relaps riski yuksektir ama tedavi yaniti vardir



Otoimmun hepatit

* Cogunlukla ilk tedavi ile remisyon saglanilir
 Transaminazlar 1-3 ay icinde normale doner.

e Albumin ve PT anormalliginin dizelmesi 9 ayi
bulabilir.



Otoimmun hepatit

Tedavinin kesilmesi

En az 3 yil tedavi almasi

Son 1-2 yilda transaminaz diizeylerinin normal
seyretmesi.

lgG diizeyinin normal olmasi .

Otoimmun belirteclerin negatif ya da cok disuk titrede
olmasi .

Karaciger biyopsisinde inflamasyonun olmamasi ya da
minimal olmasi



Otoimmun hepatit

* Siroz gelisimi tip 1 de daha sik gorilmektedir. Tani
aninda siroz gelismis olsa dahi hastalarin cogu
tedaviye iyi yanit vermektedir.

e Hastalarin %10-20'sinde karaciger nakli
gerekmektedir.

* Fulminan karaciger yetmezligi, immunsupresif
tedaviye yanitsiz son donem karaciger hastaligi ve
siroz komplikasyonlari karaciger nakli
endikasyonlaridir.



 Sunumumuza katkilarindan dolayi cocuk
gastroenteroloji bilim dalimiza sonsuz saygilarimizi
sunariz.



Tesekkdirler...



