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Cocuklarda
Akut Karaciger Yetmeazligi

Onceden kronik karaciger hastaligi olmayan bir cocukta;

ani baslayan, ciddi karaciger fonksiyon bozuklugu ve
koagiilopati ve/veya ensefalopati ile seyreden

multisistemik bir durum



Akut karaciger yetmezliginde
etyoloji
* Heterojen

* Yasa ve cografi bolgelere gore farkl

* %38-49 olguda neden?



Akut karaciger yetmezligi etyolojisi

Etyoloji Hastalik

Enfeksiyoz
Herpesviruslar
Ekovirus
Adenovirus
Hepatitis B

Metabolik-~ Galaktozemi
“Tirozinemi
Neonatal hemokromatozis
Mitokondriyal hastaliklar

Iskemik Konj. kalp hastalig| veya cerrahisi
Miyokardit
Asfiksi




Akut karaciger yetmezligi etyolojisi

Blyuk cocuk
p NS S

Etyoloji Hastalik AN\
Enfeksiyoz

Hepatitis A~

Hepatitis B

Herpesviruses

Sepsis
. PN \Izb | V7 .. c
llaclar e \\@Ip /a/t, izoniazid, asetaminofen,

N\ R ?} karbamazepin, halotan

Metabolik" . Wilson hastaligi*

Herediter fruktoz intoleransi

'. @’@jﬁff\i@fn‘f'\epatitis Tip 1 ve 2

Iskemik Konj. kalp hastaligi veya cerrahisi
Asfiksi
Budd-Chiari sendromu

*3 yas oéncesi nadir



Patolo

Hepatik nekroz

Hepatoselluler dejenerasyon .

Karaciger rejenerasyonu

Karaciger biyopsisi nadiren yararl

Transjugular !
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Akut karaciger yetmezligi

=>» Erken evrelerinde sarilik ve ensefalopati degisken!
=> Ip uclan:

Prothrombin Zamani (PT) >15 + INR >1.5 + Hepatik Ensefalopati
veya

PT >20 + INR >2.0 ensefalopatiden bagimsiz



Akut karaciger yetmezliginde
klinik
* Yas
* Etyoloji

e >8 haftada surenlerde dogumsal metabolik

hastaliklar on planda dusiintilmeli



Akut karaciger yetmezliginde
klinik

e ALT, AST cok yiikselir ( >1000 IU/L), >10.000 olabilir.
o ALT, ASTA =) prognostik degere sahip degil

e ALT, AST hizli W =% hepatosit kitlesinde tiikenme




Akut karaciger yetmezliginde
klinik
*Agir karaciger nekrozunda belirgin sarilik +

e Serum bilirlibin konsantrasyonu 12-70mg/dL

e Sariligin hafif oldugu veya gorilmedigi AKY
durumlari:

* Asetaminofen zehirlenmesi, Hepatit B’ye bagl
fulminan hepatit, dogumsal metabolik
hastaliklara bagh AKY



Akut karaciger yetmezliginde klinik
.- Ensefalopati

Yenidoganda tanisi zor !

* Kusma ve beslenme guclugiu = metabolik karaciger hastaligina
bagh ensefalopati

* Huzursuzluk ve gece/giindiiz uykusunun terse donmesi

Buyuk ¢cocuklarda,

e Saldirgan davranislar veya nobet

* iki temel mekanizma: Hiperamonemi ve inflamasyon
*NHs'lUn beyne etkisi:

* NH3 konsantrasyonu

* NHs artis hizi

* Diger degisikliklerin varhgi (6rnek: inflamasyon)

e Bevnin gelisim evresi



Hepatik ensefalopati

Vazojenik 6dem :> kan-beyin bariyerini-bozar (szeliikle serebelium)
NH; ve glutamat artigi ::> vayginsitotoksik dem = hiicre ici basing artisi

N-methyl-D-aspartate Ej\‘ serebral kan akimi degisikligi =) laktat A
reseptor aktivasyonu @

intrakranial P P

4

olum



Cocuklarda hepatik ensefalopati evreleri

m Klinik bulgu Refleksler Norolojik bulgular EEG deglglkllklerl
Normal \ ormal
A\ ’\ ’;} \ Q\ Ao

| Bebek: Aglama, huy degisiklikleri, uyku Normal veya Uygun bir degerlendirme
diizeninde degisikliklik, aileye gore hiperrefleksik yvapmakmiumkiin almayabilir.
cocugun oldugundan farkl davranmasi _
Buyiik cocuk/adolesan: Konflizyon, Normal _~Tremor, apraksi, yazinin Normal veya teta ritminde
oryantasyon/dikkatte bozulma, unutkanhk bozulmasi ' yavaslama Trifazik dalgalar
o o g o1 . ¢ .
1l Bebek: Aglama, huy degisiklikleri, uyku Nﬂrm\ x?“'dégerlendlrme
diizeninde degisikliklik, aileye gore hi rr%ﬂekmk ) ya;y;asmumkun olmayabilir
cocugun oldugundan farkl davranmam ]

Biiyiik cocuk/Adolesan: Uykuya me W
uygunsuz davranlslar temlr (] yanl ik Disarti, ataksi Anormal yaygin yavaslama,
O\ \‘\

verehilir trifazik dalgalar
Il Bebek:Uykuda derlnlesme (ancak ‘Hiperrefleksik Uygun bir degerlendirme
uyandirilabilir), uygunsuz hareketler yapmak mimkiin oclmayabilir
Biiyiik cocuk/Adolesan: Stupor, Basit Hiperrefleksik, Rijidite Anormal yaygin yavaslama,
emirlere-hala yanit verebilir Babinski (+) trifazik dalgalar

v er;-ek;jl'l'a: H’Eﬂ;’;géﬁ‘il uyaranayanit Refleks yok Deserebre / dekortike
'i./&}l;‘l‘\.'h: griliuyaranayanit (-)

o ﬁ B “"k;ocul&jk’dolesan: IVa: Komatoz,
~ aél_.;lll uyaranayanit (+) IVb: Agriliuyarana  Refleks yok Deserebre / dekortike Anormal, cok yavas, delta
. | yar{{t (-) aktivite



Koagulopati ve kanama

* Pihtilasma faktorleri (Faktor 1, 1l, V, VII, 1X, X), fibrinolitik

faktorlerin karacigerde sentezi o

e Karacigerde tombopoietin sentezi S 2

trombosit sayi ve

* Portal hipertansiyona bagh blyumaus
fonksiyonlari

dalakta sekestrasyon

* DIC



Koagulopati ve kanama

* Protrombin zamani (PT) ve PTT uzar.
* Faktor VIl dlzeyi

* Faktor V

e Faktor VIII (DIC-AKY ayirimi)




Akut Karaciger Yetmezligi
komplikasyonlarindan korunma ve
tedavi



Genel yaklasimlar
Nedene yonelik tedaviler

Komplikasyonlara yonelik tedavi



Akut karaciger yetmezligi tedavisinde
genel yaklasimlar

* Sessiz bir ortam

e Sedasyondan kag¢inmak
* Sivi kisitlamasi

* Hipoglisemiyi dnlemek
* Asit baskilayici tedavi

* Genis spektrumliu antibiyotik kullanimi



Akut Karaciger Yetmeazligi

Hipoglisemi (<45mg/dl)
Sik

eSantral sinir sistemi hasari ve. diger organ fonksiyonlari
bozuklugunu A\

* Neden hipoglisemi?
* Hepatik glukoz sentez yetmezligi

Hiperinsulinemi (insiilinin karacigerde yikimi azalmis)

Glukoz Utilizasyonu A

IV glukoz destegi ile kan glukoz diizeyi >70mg/dI tutulmal

Derin ve dizeltilemeyen hipoglisemi = kot prognoz



Koagulopati ve kanama kontroli

e K vitamini tedavisi genelde yararl degil

e Taze donmus plazma

* Kriyoprespitat

* Trombosit inflizyonu

e Faktor VIl tedavisi(biiyik girisimler 6dncesi 6-12 sa icin)
e Cift-volium exchange transflizyon

* Hemofiltrasyon



GIS kanama

e Gastrit, stres ulseri, olumcul olabilir.

* Yuksek doz H, antagonistleri (ranitidin) veya proton
pompa inhibitorleri <  (omeprazole, lansoprazol)
Intravenoz

 Sukralfat (1-2 g x 6) nazogastrik ttple



Sivi dengesi ve bobrek
fonksiyonlar

AKY’de hiperdinamik dolasim var:

Kardiyak output 7,
Sistemik vaskuler direnc W,
Arteriyel P b

Vazodilatasyon =» norohumoral faktorler =» Na birikimi,
ekstraselltler sivi volimu AN, asit

Norohumoral faktorler, renal vazokonstruktorler ve
' vazodilatasyon = Bobrek yetmezligi

*Asit-baz dengesizligi olgularin %60’indan fazlasinda +



Sivi dengesi ve bobrek

fonksiyonlar
Amac:

Beyin 6deminden korunurken hidrasyonun ve bobrek
fonksiyonlarinin korunmasi

sldamenin %75’i, %5-10 glukoz iceren serum fizyolojik sivi, IV
*Na** 0.5-1 mmol/ kg/glin
*K* ihtiyact4\, 3-6 mmol/kg/glin

*Loop diuretikleri (furosemid 1-3 mg/kg x 4) ile idrar cikisi saglanir,
dopamin (2-5 g/kg/dak)

*Taze donmus plazma, kolloidler

s'—lomn'ﬁH'rQC\lnn \/Q\/N I‘II\IQII7 (TDY‘DIIDI"\IIIY‘
VI UU YU Ve yUu UIyUlle el i



Ensefalopati ve beyin odemi

* Hastanin basi 20-30" yukarda olmals

* Sedasyondan kac¢iniimali

e Kafa ici basincinin suirekli ol¢ciilmesi saglanmasi
Kafa ici basinci <20-25 mmHg

Beyin perflizyon basinci >50 mmHg

olmali..



Ensefalopati ve beyin odemi

Hiperamonemi tedavisi

 Laktiiloz 0,5-1 cc/kg/doz
* Protein kisitlamasi
* Ornitin aspartat

%20’lik mannitol
Na-tiyopental

Fenitoin



Ensefalopati ve beyin odemi

* Hipervantilasyon
(PCO.’yi 25-30 mmHg’ya diisiirmek icin)

* %30’luk hipertonik Na sivisi

* iki imit verici tedavi:
* Hipotermi (32-35 °C)
* N-metil D- aspartat reseptor antagonistleri



Nutrisyonel Destek

* Ana amag:

* Hipoglisemiyi 6nlemek, enerjimetabolizmasiicin yeterli
karbonhidrat vermek, katabolizmayi duzeltmek

* Protein alimini 1-2g/kg/glin ile kisitlamak*

e Mumkiin oldugunca GIS kullaniimall



Nedene yonelik tedavi

e Asetaminofen zehirlenmesi
NAC, transplantasyon

e Mantar zehirlenmesi

Penisilin G, Thiotic asit, Silibinin/Silymarin, transplantasyon

* Neonatal hemokromatozis

Antioksidan. karisim, 1VIG, Cift volim ‘exchange’ transflizyon,
transplantasyon



Yapay karaciger diizenekleri
“Kopru” tedavileri

Amacg

Karaciger bulunana veya hastanin kendi karacigeri
iyilesmeye baslayana kadar destek olmak

Karacigerin metabolik, sentez ve toksinleri
temizleme islevini yerine getirebilmeli



Yapay karaciger diizenekleri
“Kopru” tedavileri

Biyolojik olmayan Biyolojik

Hemodiyaliz * . Domuz hepatositleri kullanilarak

Hemofiltrasyon + Hepatassist

Komiir hemoperfiizyonu * AMC-BAL (Amsterdam Medical
Plazmaferez Center Bioartificial Liver)

“Exchange” transfilizyon

MARS (molecular adsorbent recirculating system) | *| insan C3A (Hep G2) hepatositleri

SPAD (single pass albumin dialysis) kullanilarak

* ELAD (Extracorporeal liver

Prometheus (FPSA: fractionated plasma _ _
assist device)

separation and adsorption)
* MELS (Modular extracorporeal
liver support device)




Ne zaman karaciger nakli?

Karaciger hastaligi semptomlarinin basladigi ilk 8 hafta
icinde hepatik ensefalopati gelistiyse VE asagidakilerden biri
varsa:

* Ventilator bagimhihgi

* Diyaliz ihtiyaci, devamli venovendz hemofiltrasyon,

veya devamh venovendz hemodiyaliz

° INR >2.0



King’s College Kriterleri

\/.{ >\ h-« -
e & UL G eri
pH<7.3 INR >6.5

veya veya

INR >6.5, serum kreatinin  Asagidakilerden tcu:
>3.4mg/dl ve evre llI-IV e Yas <10 veya >40 yil

ensefalopati e A,B disi veya ilag reaksiyonu

Ensefalopatiden 6nce >7 giin sarilik

INR>3.5

Serum biliriibin >17.5 mg/dlI

Hipoglisemi, laktik asidoz, koaguilopati



Prognoz

* Child Pugh siniflamasi
* PELD (pediatric End Stage Liver Disease) skoru

* MELD (model for End-Stage Liver Disease) skoru

__wvew |

Albumin (g/dl) Serum kreatinin{mg/dl) Alblimin (g/dl)

Biliriibin (mg/dl) — BilirGbin (mg/dl) Bilirtibin (mg/dl)
Asit INR INR
Ensefalopati Buyume geriligi
Beslenme Liste yasi

Kronik karaciger hastaliklari icin olusturulmustur.



Karaciger nakli

* Akut karaciger yetmezliginde basari orani %60-70

* Kronik karaciger yetmezliginde basari orani %90






