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Cocuk Sagligi ve Hastaliklar!
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OLGV

12 yas
Kiz hasta

Sikayeti: Gozlerde sarilik, halsizlik



OLGV

» Hikayesi: Bir aydir halsizlik sikayeti olan hastanin son bir
haftadir gozlerde sarilik sikayeti gelismis.

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



OLGV

* Hastamizin basvuru oncesinde gegirilmis enfeksiyon
oykisu yok, ilag kullanimi yok, kasinti sikayeti yok.

* Her giin 1 defa dizenli olarak normal kivamli sekilli
digkilamasi mevcut. Mide bulantisi ve kusmasi yok.



OZGECMIS

* Prenatal: Takipli gebelik, prenatal tani yok.
* Natal: Term/ C/S ile/2700 gr

* Postnatal: ozellik yok

* Kullandigt ilag: yok
* Kronik hastalik oykdisi: yok



SOYGECMIS

* Anne: 33 yas/sag-hepatit B tasiyicisi
* Baba: 41 yas/sag-saglikli

« l.gocuk:14y/K/sag-astim

« 2.cocuk: Hastamiz

« 3.¢ocuk: 7y/E/sag-saglik

« 4 cocuk: 2y/E/sag-noromotor gelisim geriligi

«  Akraba evliligi yok.

« Annenin babasi hepatit B tasiyicisi

« Annenin kiz kardesi hepatit B tasiyicisi

«  Babanin dayisinin kizi 35 yasinda KC nakli



FIZIK MUAYENE

* Ates: 36.8 °C « Tarti: 335kg (5p -1,64SDS)
* Nabiz: 103/dk * Boy: 157 cm (73p 0,615DS)
* TA: 100/60 mmHg

* Solunum sayisi: 24/dk



FIZIK MUAYENE

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

» Karaciger kot altinda sag lob 1-2 cm, sol lob 1 cm ele geliyor.
Traube agik. Dalak non-palpabl. Asit yok.

» Diger sistem muayeneleri dogal.



LABORATUAR

30.09.19- dis merkez ilk
basvuru

« Albumin:32 g/L

* AST:528U/L INR:1,8 (K vitamini sonrasi degeri1,5)
« ALT:569U/L

« ALP:339U/L

« GGT:65U/L

« Tbil:7 mg/dl

« Ind.bil:3,3 mg/dl

« Direk bil.:3,7 mg/dI



LABORATUAR

02/10/2019- tarafimiza
ilk basvuru

« AKS$:87mg/dl
» Ure:16,64 mg/d|

* T.Protein:91 g/L
* Albumin:35 g/L

* Kreatinin:0,38 mg/d| GPTT4O/1 sn

. AST:594,1U/L PT:21,6 sn

. ALT:630,9U/L INR:165

. ALP:411U/L

.+ 66T:85U/L

+ Tbil:7,29 mg/dl * Hepatit markerlari negatif.

« Ind.bil:3,35mg/dl
+ Direk bil:3,94 mg/dl



PATOLOJIK BULGULAR

* Ciltte ve skleralarda ikter

 Fizik muayenede hepatomegali (sag lob ve sol lob)
Transaminaz ve INR yiiksekligi
Ailede hepatit B tasiyiciligi ve kc nakli 6ykiisd



ON TANINIZ
NEDIR?



Klinik izlem

- 02.10.19

* Anti HAV IgM
negatif

* Anti HCV negatif

* Anti HBS pozitif

02.10.18

 Seruloplazmin: 20
(20-54mg/dl)

» IgG: 3721 mg/dl
(835-2094)



Serumprotein Elektroforezi
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Fraksiyonlar Ve % MNormal
Albumin 3g,.6 L 52,0-65,1
Alpha 1 2,4 1,0- 3,0
Alpha 2 6.4 L 9, 65-14 4
Beta 1 6,4 &,0- 5 8
Beta 3.0 2. 6- 5.8

ASG QOrani 0,63

Commento  Hipergammmaglebulinemi




Klinik izlem:
+ Diz kas antikoru (ASMA) : 4+ pozitif

» Karaciger-bébrek mikrozomal antikoru tip 1
(LKM tip 1): negatif

« ANA: 2+ pozitif



02.10.19

Anti TPO: 1

Anti TG: <0.9

IgA :212

Endomisyum /gliadin IgA negatif
TTG Ig A: negatif

- 03.10.19

* G0z hastaliklari
konstiltasyonu:

* hastada kayser fleischer
halkasi gorilmedi.on
segment ve fundus
muayenesinde patoloji
izlenmedi.




Hastanin 6zel laboratuvarda(Diizen Laboratuvari)
yapilan 24 saatlik idrarda bakir testinde;

2315 ml lik idrarda:

Bakir Idrar: 13.45(referans: 2-80)

Bakir, Idrar Krea.Orani: 68.27(referans: 15-60),
Bakir Idrar,Giin: 31.14(referans: 3-50)



05/10/2019 |
ABDOMINAL RENKLI DOPPLER RAPORU

Karaciger boyutlari 150 mm olarak él¢ildd, konturlar: dizenlidir. Parankim ekosu
homojen izlenmektedir. Solid-kistik kitle lezyon izlenmemistir.

Safra kesesi semikontrakte izlendi. Limen iginde patoloji izlenmedi. Intra-ekstra
hepatik safra yollari normal izlenmektedir.

Dalak boyutlari artmigtir (145 mm), konturlari diizenlidir. Parankim ekosu
homojendir, solid kitle lezyon izlenmedi.

Renkli Dopﬂler incelemede portal ven ¢api(12,5 mm) ve akim h|z|(|18,5 cm/sn)
artmigtir. Hepatik venlerin ¢aplari normal olup limenleri agik izlenmektedir.

Batinda serbest sivi izlenmed..



» Hastaya 04.10.19 tarihinde karaciger biyopsisi yapildi.

* Patoloji sonucu:

MIKROSKOPI | Yeterli buyiklikteki karaciger igne biyopsisi kesitlerinde, 12 adet portal alan izlenmistir. Bu portal
alanlarin tamaminda arada az sayida eozinofilin de eslik ettigi siddetli derecede lenfoplazmositer hiicre
infiltrasyonu ve belirgin genigleme izlenmistir. Bu portal alanlann tamamina yakininda fokal give yenigi
nekrozu mevcuttur. Baz portal alanlarda ise tim portal alanlar cevresinde dagilmis give yenigi
nekrozu dikkati cekmistir. Bu portal alanlann bazilarinda kdprilegsme nekrozu goézlenmistir. Ayrnica bazi
portal alanlarda perivaskiiler fibrozis, hepatosit rozet yapilari ve hafif derecede duktuler proliferasyon
gozlenmistir. Parankimde ise zon3 alanlarinda da olmak Gzere orta-belirgin siddette noddler
inflamasyon dikkati ce kmistir. Birkac he patositte ise emperipolezis ile uyumlu morfoloji dikkati cekmistir.
Yapilan histokimyasal calismalarda Retikiilin boyasi ile parankimde retikiler cati korunmus olup, portal
alanlarda retikiler liflerde artis dikkati cekmistir. Mass on-Trikrom boyasi ile kdpriilesme nekrozunun
oldugu alanlari da kapsayacak sekilde tim portal alanlarda fibrotik genisleme izlenmistir. Fe boyasi ile
demir birikimi saptanmamisgtir_Yapilan immunhistokimyasal calismalarda CK7 ile efektif sonuc
alinamamisgtir.

TANI KARACIGER, TRU-CUT BIOPSI :
Kronik hepatit, siddeth derecede.

YORUM Bulgular olgunun Kinik ve serolojk verileri de dikkate alindiginda otoimmiin he patit ile uyumlu olarak
degerlendirilmistir.

=




» Otoimmun hepatit tanisi alan hastaya 05.10.19
tarihinde oral prednol 2mg/kg /giin basland..

 Tedavinin 6. guninde AST:65 u/l ALT:205 u/|
geriledigi gordldi




* Azotioprin baglangi¢ tarihi:16.10.19

« 17.10.2019 hepatit A 1. Doz aile hekimliginde yapitirildi.
» 17.04.2020 hepatit A 2. doz yapilacak



Klinik izlem:

Ast 594 65 48 39 38

Alt 630 205 133 97 72

Tblb 7,29 2,89 241 1,87 1,38

dblb 3,94 1,37 0,95 0,61 0,41

INR 1,65 1,34 1,27 1,29 1,2



Otoimmun hepatit

» Otoimmin hepatit etyolojisi tam olarak bilinmeyen
aminotransferaz yiksekligi, imminglobulin G artisi,
otoantikor pozitifiligi ile seyreden ilerleyici bir
kronik hepatittir.



Cocukluk ¢agindaki kronik hepatitlerin yaklasik %20
sinden sorumludur.

Etyoloji tam bilinmez.

Genetik olarak bu hastalarda baskilayici T
lenfositlerindeki sayisal ve iglevsel bozuklugun yol
a¢tigr immun regulasyon bozuklugu vardir.

HLA B8,DR3, HLA DW3 dllelleri topluma gore daha sik
bulunur



Klinik:

» Klinik gok degiskendir. Her tiirli karaciger
hastaligini taklit edebilir.



* % 40 inda akut viral hepatitleri taklit eder.

— Spesifik olmayan halsizlik, bulanti,kusma,karin agrisi ile
gelirler

— Giderek idrar renginde koyulasma, akolik gaita



- Ozellikle LKM antikoru pozitifler sarilik
baslangicindan 2-8 hafta sonra akut karaciger
yetmezligi ile gelebilir.



* 7%25-40 1 aylar ve yillar iginde yavas ilerleme
gosteren halsizlik, istahsizlik,bas agrist, kilo kaybi,
sarilik ataklari seklinde kronik hepatit tablosuile

gelir.



« Kiiglik bir grupta da rastlantisal olarak AST ALT
ylksekligi saptanabilir.
(Persistan hipertransaminazemi)



* %10 u portal hipertansiyon, hepatosplenomegali,
6zefagus varis kanamasi, hemorayjik diatez,asit kilo
kaybi gibi kronik dekompanse karaciger hastalig
bulgulari ile gelir.



Laboratuar bulgular::

Asemptomatik hastalarda AST/ALT 100-300 TU/L
Semptomatik hastalarda AST/ALT > 1000 TU/L
Serum biluribin(direk hakimiyetinde ) 2-10 mg/dL

ALP-GGT Normal/hafifge yiiksek(daha gok otoimmun
kolanjiopatide artar)

Serum globdilin, total protein ve IgG yiiksek (hastalarin
720 sinde IgG normal degerde saptanir.)



ANA
Anti diz kas antikorlari (ASMA)
Karaciger-bobrek mikrozomal antikorlar: (LKM)

Diger : karaciger siztozolik tip 1 antikor (anti LC-
1), ANCA, SLA



Karakteristik Antikorlar ASMA, ANA, ANCA antiLKM-1, anti LC-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 2 tipi bulunmaktadir. OIH lerin tiplendirilmesi klinik
yaklasimi degistirmez, akademik 6nem tasir ancak ¢ogu hastada
da net tiplendirme yapilamaz.



Tani:

 Tanisal bir test yoktur.

« Tani igin karaciger hastaliginin diger
nedenlerinin diglanmasi ve karaciger biyopsisi
yapilmasi gereklidir.

* Bu amagla gelistirilen skorlama sistemi ¢ocuklar
icin modifiye edilmistir.



Otoimmun hepatit tanisinda basitlestirilmis
kriterler (2008)

koier  lipuan  lapuan

ig G >16 g/L >18g/ L
ANA, SMA >1:40 >1:80
SLA antikor pozitif
Viral hepatit negatif
markerlar

Tipik histopatoloji pozitif

6 puan : olasi tani
8 puan : kesin tani

Hennes EM, Zeniya M, Czaja AJ, Pares A, Dalekos GN, Krawitt EL, et al. Simplified criteria for the diagnosis of autoimmune
hepatitis. Hepatology 2008,48:169-76.



Otoimmun hepatit tanisinda skorlama sistemi( 2003 International
Pediatrics/Vol. 18/No. 1/2003)
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Ayirici tant:

Diger otoimmun | Kronik viral Diger
kc hastaliklar 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



Tedavi:

Prednisolon (+ azotiopirin)
780 ilk 8 haftada yanit verir

Tedavi kesmeden once mutlaka biyopsi
tekrarlanmalt

Relaps orani yiiksektir ancak tedaviye yanit verir



Prognoz:

- Tlk tedaviye cevap hizlidir,remisyon %75 den
fazladir

* Transaminazlar ve bilirtibin 1-3 ay arasinda hormale
doner

« Albumin, PT anormalligi varsa 3-9 ay arasinda
normale doner



« Tesekkirler..



