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® Normalde portal vendz basing v. cava inferior’dan biraz daha yuksektir.

= Normal portal ven basinci : 5-10 mm Hg

= Normalde iki ven6z sistem arasindaki basing farki (=hepatik'veno2basiic
gradienti [HVPG]) < 4mmHg’dir.

= PORTAL HIPERTANSIYON = portal ven basinci > 10mmHg
veya
HVPG > 4 mmHg o

= HVPG > 10 mmHg=Agir PH = 0zofagus varisleri
= HVPG > 12 mmHg ‘> varis kanamasi goriiliir.




J. Holland, R. Cameron, B. Andrews, 2012
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Portal hipertansiyon siniflamasi

1. Prehepatik PH ! \

Portal ven obstriiksiyonu — trombozu
2. Hepatik PH

3. Posthepatik PH
4. Arterioportal hipertansiyon

karaciger



Portal hipertansiyon siniflamasi

* Hepatik PH
* Presinuzoidal
* Sinuzoidal
* Postsinuzoidal

* Posthepatik PH

 Portal alan

v. centralis

* Arterioportal hipertansiyon
/ Basit
*«“Kompleks




Portal Hipertansiyon etyolojisi-1

* Prehepatik portal hipertansiyon

Portal ven obstriiksiyonu

Portal ven trombozu, splenik ven trombozu,

kavern6z hemanjiom-transformasyon

v umbilikal enfeksiyonlar,umbilikal ven kateteriz.
v dehidratasyon

v sistemik enfeksiyonlar
¥ intraabdominal enfeksiyonlar
v ‘hiperkoagulabilite durumlari




Portal Hipertansiyon etyolojisi-2

* Prehepatik portal hipertansiyon

v Inflamatuvar bagirsak hastaliklari

v'Safra kanal enfeksiyonlari
v'Primer sklerozan kolanjit
v Intraabdominal fibréz artiklar

vV porta icinde web veya diafram



Portal Hipertansiyon etyolojisi-3

= Hepatik portal hipertansiyon
1. Presinuzoidal

Konjenital hepatik fibrozis, sarkoidoz, sistozomiasis,
primer biliyer siroz presirotik peryot), miyeloproliferatif
hastalik, hepatik arterio-portal fistlil, peliosis hepatitis,
miyeloproliferatif hastaliklar, miyelofibrozis, toksik nedenler
(vinyl chloride, arsenik, AZT), sklerozan kolanjit

2. Sinuzoidal

Siroz, Alkolik hepatit, Avitamini intoksikasyonu, inkomplet
rejeneratif hiperplazi, nodiler rejeneratif hiperplazi, toksisite (Mtx,
amiodarone, bakir, vnly.  chloride), sekonder- sifiliz, visseral
laismanya, metabolik < (NASH, Gaucher, "Zellweger), infiltratif
hastaliklar (mastositoz, miyeloid metaplazi, Gaucher)

3. Postsinuzoidal
Veno-okluziv Hastalik
Radyasyon

llac toksisitesi (Avitamini), alkol

karaciger

NS

Portal vendil

s T

Hepatik arteriol

Safra duktulu

Kupffer hicresi Sirnisoid

Disse araliq

hepatosit Endotelial hikcre




Portal Hipertansiyon etyolojisi-4

3. Posthepatik portal hipertansiyon

Budd-Chiari sendromu

Kalitsal veya akkiz hiperkoagulabilite durumlari
Neoplazmlar

IVC’da konjenital anomaliler

Konstruktif / restriktif perikardit

Agir kalp yetmezligi

4. Arterioportal hipertansiyon
Basit
Kompleks '

- Tatekawa Y et al Ped Surg Int 2005
“ lliogekal arteriovensz malformasyon



Budd-Chiari Sendromu

<Efferent hepatik venlerden sag atriuma kadar olan' herhangi bir yerde
obstriksiyon

<“Progressif asit, 6dem, agrih hepatomegali, PH bulgular, ileri donemde
karaciger yetmezligi bulgulan

Cogu vakada sebep ?

Tromboz, neoplazm, kollajen vaskuler hastalik,

enfeksiyon, travma




Venookluziv hastalik-1

< 0.3 mm ¢apli hepatik venlerin nontrombotik, obliteratif endoflebiti
* Endotelin toksik ajana maruz kalmasiyla ortaya ¢ikar
* Kemik iligi transplantasyonu sonrasi
e Total vicut i1sinlamasi
» Kemoterapi (vinkristin, doksorubisin)
* Pirolizidin alkaloidleri
* Cocukta tani: 1. Hepatomegali
2. Asit
3. Vicut agirhginda %5 ve uzeri artis
(en az 2’si)



Venookluziv hastalik-2

* Klinik: Agir hepatomegali
Akut hepatit tablosu, sivi tutulumu, asit, plevral effizyon
Doppler US’de v. porta’da ters akim

Hafif Orta
Kilo alimi (% artis) (£3.5 10.1+£5.3
Maks. biliribin(g/dk) \\4.¥ £2.9 7.9 £6.6
Periferal 6dem_ (%) 23 70
Asit (%) 5 16

100.ginp,mostalifesi (%) 3 20

Agir
15.5 9.2
26.6 £15.2

85

48

08




Venookluziv hastalik-3

Tedavi:
* Asit tedavisi : Parasentez, ditiretik, TIPS.
* Defibrotid : 33 mg/kg/glin maks.38.5 mg/kg/gun 4-37 giin
Kanama ve norolojik komplikasyonlarina dikkat !
* N-asetilsistein 50-150 mg/kg/glin, 12-31 glin slireyle
* Laktliloz
* Vitamin E, glutamin
izlem:
* Glunde iki kez vicut agirhigi 6lcimi, kan NHs, KcFT
* Protein C,S, ATIll ve psodokolinesteraz
Profilaksi: Ursodeoksikolik asit, girisim 6ncesi normal KcFT




Portal Hipertansiyonda hemodinamik degisiklikler

» Kardiak output artar

* Splancnic arteriolar tonus azalir
* Sodyum ve su retansiyonu

* Vazodilatator faktorler

* intrahepatik direncte artis (hepatosit sismesi, fibrozis, portal yol
inflamasyonu



Portal hipertansiyonda patofizyoloji

Portal kan akimina artmis direng veya artmis akim

Portosistemik santlar,

yuzeyel submukozal kollateraller (6zefagus, mide, duodenum,
l kolon, rektum, periumbilikal)

Portal basin¢ta artma
Hiperdinamik sirklilasyon =) Tasikardi =) Kardiak output artma

Sistemik vaskiiler rezistansta diisme
Karacigere giden gerc¢ek portal kan akiminda azalma



Portosistemik kollateralin sik goriildugu bélgeler

Portal dolasim Sistemik dolasim Klinik sonug
Proksimal mide ve Midenin koroner Azygos ven ub k&z;?/_
distal 6zofagus veni &&éﬂtr 0z eal

O\

Anterior karin duvari Falsifarum Epigastrik karin Kaput meduza
ligamanda duvari venleri
Umbilikal ven
Splenik ven dall
Sappey’svenleri (kc,
diafram cevresi)

Retroperitoneal \_) Sol renal ven Genellikle yok
P\ ) Retzius veni Genellikle yok
Anorektal Orta ve superior inferior Bazen hemorrhoidle
hemorrhoidal Hemorrhoidal ven karigir
venler



Portal Hipertansiyon semptom ve
bulgulari

* Hematemez — melena
* Splenomegali, hipersplenizm

* Karinda porto-kollateral santlar — caput medusa,
Cruveilhier-Baumgarten - ufiirimiu

* Ascit

* Hepatopulmoner sendrom, portopulmoner hipertansiyon
(dispne, siyanoz, clubbing, spider nevi)

Portal Hipertansiyon komplikasyonlari

% _Varis gelisimi: 6zofagus, mide, retroperitoneal, perirektal,
umbilikus

= Varis kanamasi



Portal hipertansiyonda klinik-1

= (Ozefagus, mide fundus, rektumdaki varislerinden kanama
= Dilate kutanoz kollateral vaskiiler yapilar
= Splenomegali
= hipersplenizm bulgulari
* Splenomegali

* Pansitopeni
* Hiperselluler kemik iligi

Ozofageal varis Ozofageal varis kanamasi

\%"Portal ven trombozunda asit olmaz.



Portal hipertansiyonda klinik-2

Etyolojisinde karaciger hastaligi varsa:
* Sarilik
* Siroz stigmatalari
(palmar eritem, vaskuler telenjiektaziler)
* Asit
* Koagulopati




Portal hipertansiyonda tani

Doppler uvltrasonografi

portal sistemde akim paterni (hepatopedal akim),
portal venin capil

ozefagus varislerinin saptanmasi

kavernéz hemanjiomun sapfanmasl

Endoskopi

ozefagus varisleri

portal hipertansif. gastropati
BT Anjiografi
MR-Anjiografi




Portal hipertansiyonda tedavi



Portal hipertansiyonda tedavi-1

Genel yaklasim

e Intravaskiler volimi diizeltmek

* Anemiyi diizeltmek

* Kanama yerini bulmak

* Kanamay! durdurmak ve tekrarini dnlemek



Portal hipertansiyonda tedavi-2

Mumkulnse altta yatan neden tedavi edilmelidir.
* Esas amag varis kanamalarinin onlenmesidir.

* Preprimer profilaksi: varis olusumunu engellemek

* Primer profilaksi: ilk varis kanamasini énlemek

 Acil tedavi: Akut kanama tedauvisi

* Sekonder profilaksi: Tekrarlayan kanamalari 6nlemek



Preprimer profilaksi

* Amac varis olusumunu engellemek

 Altta yatan karaciger hastaliginin tedavisi

* HVPG = 10mmHg olmasi varis gelistigini séyler

* Stk endoskopik kontrol

* Non-selektif beta blokurler: propronalol;, timolol... etkinlik ?
* Preprimer profilaksiyi destekleyen kanit yok.



Primer profilaksi

* [lk kanamanin dnlenmesi

* Nonselektif B-blokirler (propronalol, timolol)
* Plasebo ile karsilastirildiginda %50 etkili

* Propronolol + isosorbide-5-mononitrat (1 mg/kg/gtin-iki doza
bolliinerek) daha etkili olabilir.

* Kistik fibrozis ve astimda dikkat ! bronkospazm
* Skleroterapi: primer profilakside yeri yok.
* Bant ligasyonu: Secilmis vakalarda



Sorunlar

* Cocuklarda varisleri derecelendiren gecerli bir sistem yok.

* Biliyer atrezili cocuklarda kanama riski grade 1l veya lll varisi
olanlarda, varis Gzerinde kirmizi isareti olanlarda veya gastrik varisi
olanlarda fazladir. Bu bilgiler diger karaciger hastaliklarina bagli PH’da
yoktur.

* Beta bloklr dozu, etkinligi, guvenilirligikonusunda bilgilerimiz cok
sinirl.



Acil tedavi
(akut varis kanamasina yaklasim)

* iki venéz yol aciimal
* Kan ve sivilarla volim replasmani

* Tasikardi kompansatuar sok bulgusu'! Beta blokiir maskeler | DIKKAT,
beta bloklru kes.

* Santral venoz oksijen saturasyonu ve venoz laktat duzeyi doku
perflizyonunun gostergesi

* Beraberinde _ olabilen- akciger,” konjenital kalp hastaliklari, vyas,

hemodinamik durum, kanamanin ozellikleri goz 6nine alinarak hedef
Hb diizeyi 7-9g/dL olmali




Acil tedavi
(akut varis kanamasina yaklasim)

» Koagulopati varsa diizeltilmeli
K vitamini eksikligi — 6zellikle kolestatik karaciger hastaliklarinda
* Derin trombositopeni (<20 000-50 000/mm?3) varsa trombaosit verilmeli
* Rekombinant Faktor Vlla kullanimi _¢ocuklarin akut varis kanamalarinda
onerilmiyor, (Eriskinde etkinligi?)

* Antibiotik profilaksisi — bakteriyel enfeksiyon stiphesi varsa verilmeli



Acil tedavi
(akut varis kanamasina yaklasim)

* Nazogastrik tiip yerlestirilmesi
* Kanama yerinin belirlenmesi
e Kanama miktarinin belirlenmesi
* Protein iceriginin uzaklastirilmasi acisindan gerekli
* Oda isisinda steril su ya da serumfizyolojik kullaniimall

* IV H; reseptor blokiirii, PPI
* Hepatik ensefalopatiden koruma



Acil tedavi
(akut varis kanamasina yaklasim)

« Ust GiS endoskopisi
24 saat icinde ¢ocuk stabil olur olmaz yapilmali

Akut varis kanamasinda endoskopik varis tedavisi-sarttirve ilk tercih
endoskopik bant ligasyonu olmalidir.

Bebeklerde ve teknik zorluk yasanan vakalarda skleroterapi yapilir.
* Balon tampon: Kanama hicbir sekilde kontrol edilemezse yapilmalidir.
Sengstaken — Blakemaore tlipl
2 balon, 4 tup
her 6-12 saatte bir 5 dakika indirilir, tekrar sisirilir.
~asyonlari !




Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

* Vazoaktif ilaglar

* 5 glinden uzun sure ile ve mutlaka endoskopik tedavilerle
birlikte kullanilmahdir.

1. VAZOPRESSIN:
* Yarilanma 6mru 30 dakika
* .0.33 U/kg bolus'>20dakika slirede.
* 0,002-0.005 U/kg/dak .(maksimum 0.01 U/kg/dak.) devaml inflizyon

* Yan etkileri: sistemik vazokonstriiksiyon, bagirsak iskemisi, kalp-bobrek
iskemisi. Nitrogliserin bu yan etkilerini dizeltebilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

 Vazoaktif ilaclar

2. TERLIPRESSIN:
* Vazopressinin uzun etkili sentetik analogu
* Daha az yan etki
e Devamli inflizyon gerekmiyor

* 2mg IV her 4 saatte bir— kanamasiz 24-48 saat gecene kadar
devam edilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Farmakolojik tedavi

* Vazoaktif ilaclar

3. SOMATOSTATIN ve OKTREOTID:

* Ayni farmakolojik etki
e Oktreotidin yarilanma 6mri daha-uzu
 PH’lu cocuklarin %71’inde GiS-kanamasinidurdurur.

* Doz: somatostatin: 250ug IV bolus, 250 pg/saat devamli infizyon (3-5
ug/kg bolus, 3-5ug/kg/saat devamli inflizyon)

Octreotid: 1-2ug/kg bolus sonra 1-4-5ug/kg/saat inflizyon
Hemostaz saglandiktan sonra her 12-24 saatte bir doz azaltilr,
sonra kesilir.



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Endoskopik tedavi-Skleroterapi

Kullanilan ajanlar:

* Polidocanol (%0.5-1-2-3)
Na tetradocyl sulfate (%1-3)
Na Morrhuate (%5)
* Ethanolamine oleate (%5)
Butyl cyanoacrylate (glue)
Poly N-acetyl glucosamine jel
* Absolu alcohol
* Phenol
* Thrombin (1000U/mL)
* Cephalotin



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)
Skleroterapi komplikasyonlari

* Perforasyon * Motilite bozukluklari
* Kanama * LES basincinda azalma
* Ulserasyon * Portal hipertansif

e Striktir gelisimi gastropati riskinde artig?

* Retrosternal’agn, disfaji * Bronkodzofageal fistul

* Plevral effiizyon, X-ray * Bakteriyemi

degisiklikleri * Ates
* Silotoraks * ARDS
» Perikardit * pnomotoraks



Acil tedavi

(akut varis kanamasina yaklasim)

Bant ligasyonu(EBL)

Endoskopik tedavi -




Skleroterapi — Bant ligasyonu karsilastiriimasi

Akut varis kanamasi kontrolii Etkili Etkili
Ozofagus varisleri eradikasyonu Etkili Etkili
Ozofagus varisleri eradikasyonu igin gereken islem Fazla Az
sayisi
islem arasi kanama Yuksek risk Diisiik risk
Portal hipertansif gastropati ya da izole gastrik varis Yiiksek insidans Etkisi yok
gelisimi
Ozofagus lilserleri Derin iilserler Yiizeyel ulserler
Diger komplikasyonlar Ozofageal perforasyon Ozofageal perforasyon riski diigiik
Striktir
Motilite bozukluklan
GER



Sekonder profilaksi

B-blokUr
= Skleroterapi (tekrarlaoma orani %25)
= Bant ligasyonu (tekrarlama orani %4)
» Cerrahi shunt, TIPS
» Karaciger transplantasyonu (Sirozda,Child-Pugh B-C)



Kanamanin kontrol edilemedigini gésteren
kriterler:

e > 120 saat (5 glin) olmal
* Asagidakilerden biri nedeniyle tedavi degisikligine ihtiyac

olmasi

» Taze hematemez veya nazogastrik tlup aspiratinda > 2mL/kg veya
100mL taze kan (tedavi baslandiktan > 2saat sonra)

" 24 saat icinde (ilk restsitasyon sirasinda kan verilmeden) Hb’de 3g
(Htc'de %9) diisme olmasi



Tedavi etkisiz ise yapilacaklar

*5 gin icinde kanama tekrarlarsa endoskopik  girisim
tekrarlanir.

» Kombine farmakolojik ve endoskopik tedaviye ragmen inatci
kanamalarda TIPS en iyi yoldur. ‘TIPS'in uzun sire acik
kalmasi icin ugrasiimahdir.

* TIPS yapilamiyor ya da kiiclik cocuklar icin deneyim yoksa
portosistemik shunt dusuntlmelidir.

Shunt.operasyonlari:

«—Mezokaval shunt - PORTOSISTEMIK
- Distal splenorenal shunt (Warren) - PORTOSISTEMIK
¢ Rex shunt — PORTOSISTEMIK DEGIL !



Portosistemik shuntlar

 Karaciger by-pass edilir
 Karacigerin sentez fonksiyonlari dizelmez hatta uzun dénemde.....

* Varis kanamalari azalir, hipersplenizm azalir



Rex shunt

(mezenterikolenf portal ven bypass; mezoreks bypass; mezoportal bypass)

e Karacigere kan akimi iyidir
* Koagulopatiyi duzeltir

* Amonyak artmaz

* Biling duzelir

* Trombositler artar

* Hastanin buyimesi duzelir
* Varis kanama riski azalir

* Hipersplenizm riski azahr



Shunt ve bypass sonrasi prognhoz ve
komplikasyonlar

e Shunt trombozu
e Uzun slire patent kalma orani %89-97
* ilk hafta boyunca diisiik doz heparin
* Antiplatelet ajanlar (aspirin, dipridamaol) 3-6 ay siireyle

* Siloz asit
* Ensefalopati
* Portopulmoner sendrom

 Karaciger nodulleri, karaciger hticreli adenom, fokal noduler
hiperplazi



Diger cerrahi secenekler

* Varislerin cerrahi olarak baglanmasi ve 6zofageal
transection

* Splenektomi ve splenik embolizasyon

TIPS (Transjuguler intrahepatik Portosistemik Shunt)
* En kiucuk yapilabildigi yas 2 yas
* Vicut agirhgi icin en disuk limit 11.5kg
* PH komplikasyonlarini dtiizeltme orani >%90
* Splenomegali ve hipersplenizmi dizeltmesi?

»-Cocuklarda portosistemik shunt ameliyatlarinda tekrar ka
%50, mortalite %50. (Bir ¢alisma) Portal vein

Hepatic vein

Stent :




Sirozlu cocuklarda tekrar kanamanin
dnlenmesi

» Sekonder profilakside bant ligasyonu tercih edilmelidir.

* ilk varis kanamasindan sonra 4 hafta bir 5 veya 6 seans bant ligasyonu
yapilmalidir. Beraberinde non-selektif - ‘beta. bloklir ve digerleri
kullanilabilir. Diger tedavilere gecilebilir.



Gastrik varis kanamalarinda tedavi

* Doku adezivleri ile endoskopik tedavi

N-butyl-cyanoacrylate veya N-butyl-2-cyanoacrylate plus
methacyloxysulfolane)

e Baloon-ocluded retrograde transvenous obliteration; izole gastrik fundik
varislerde. Etkinlik? Guvenilirlik?

* TIPS ve/veya portosistemik shunt distinulebilir.



Portal hipertansiyonda prognoz

Intrahepatik portal hipertansiyonda prognoz kot
karaciger transplantasyonu: gerekir

Ciddi veno-okluziv hastalik, Hepatik ven obstrtksiyonuna bagl portal

hipertansiyonda da karaciger transplantasyonu gerekebilir

Portal ven obstruksiyonuna baglh portal hipertansiyonun prognozu
daha iyidir ve konservatif tedavi yeterlidir.
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Soru ve katkilariniz icin yesim.ozturk@deu.edu.tr e-posta adresinden
ulasabilirsiniz
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