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SUMMARY

Hepatobiliary insufficiency-candidate of transplantation
newborns and anesthesia (Two Cases)

Biliary atresia (BA) is the most common and important neona-
tal hepatobiliary disorder and is seen in 1 in 8.000 to 1 in
18.000. Consequently, 70-80 % of BA patients will eventually
require liver transplantation, approximately half in the first 2

y of life.

Early diagnosis and therapy is essential especially for the sur-
vival of patients with biliary atresia.
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Neonatal kolestaz, yasamin ilk 14 giiniinden sonra
serum direkt bilirubin diizeyinin yiiksek devam et-
mesi (>2 mg/dl) olarak tanimlanir, genel olarak in-
trahepatik ve ekstrahepatik olarak siniflandirilmak-
tadir (D,

Ektrahepatik kolestaz nedenleri arasinda yer alan
safra yollan atrezisi (SYA) ise, neonatal kolestaz-
larin sik nedenlerinden biridir ve prognozu biiyiik
oranda erken tani1 konup cerrahi tedavi uygulanma-
sina baghdir @. Yasayan yenidoganlarda 1/8.000-
1/18.000 oraninda goriilmektedir ve karaciger
(KC) transplantasyonunun en sik nedenidir. Mev-
cut tedavilerin yetersiz olmasi nedeniyle, SYA eti-
yolojisi ve patogenezinin acil olarak anlagilmasi
gereklidir.

SYA’nin iki major tipi tanimlanmistir; diger kon-
jenital anomalilerle iliskili embriyonik form ve
safra kanallarin1 normal olarak gelistigi kabul edi-
len ancak perinatal periyodda fibro-obliterasyona
giden perinatal form. SYA fenotipini aciklayan
bircok patojenik yol vardir; bunlar perinatal bo-
zukluga (kolanjiotropik viral enfeksiyon) immiin
veya otoimmiin cevabi ve extra veya intrahepatik
bilier sistemlerin diizensiz embryonik gelisimini
kapsamaktadir (Sekil 1).

Bu olgu sunumumuzda neonatal kolestaz tanisi
alan 2 olgu nedeniyle safra yollar1 atrezisinin etyo-
lojisi, tan1 yontemleri, tedavi ve prognozlari ile bir-
likte bu olgulara ait neonatal anesteziyi degerlen-
dirmeyi amagcladik.

OLGU SUNUMU

Olgu 1: Miadinda dogumdan 1 hafta sonra akolik
gaita ve 3. haftada batin distansiyonu gelisen 4 kg
agirligindaki kiz olguya, bilirubin ve KC enzimle-
rinin yiiksek olmasi, hepatobilier sintigrafide intra-
hepatik ve ekstrahepatik safra yollarinin izleneme-
mesi ve USG’nin bilier atreziyi diistindiirmesi ne-
deni ile peroperatif kolanjiografi ve Kasai operas-
yonu planlandi.

Operasyon oncesi degerlendirmede, karaciger
fonksiyon testleri ve bilirubin degerleri yiiksek
olan olgunun diger laboratuar parametreleri normal
sinirlarda idi. Operasyondan 24 saat 6nce damar
yolu acilarak giinliik siv1 ihtiyaci karsilandi. Ope-
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Sekil 1. Safra yollar: agenezisi 2 farkli patogenez yollari.

rasyon oncesi 4 saatlik aclik siiresi saglandu.

Operasyon salonuna alinan olgu, blanket ile 1sitil-
mast planlanarak EKG, TA, SpO, monitorizasyo-
nu saglandi. Damar yolundan % 5 dextroz % 0.45
NaCl siv1 ile birlikte 2 p/kg fentanil, 5 mg/kg pen-
total, 0.6 mg/kg rocuronium verilerek anestezi in-
diiksiyonu yapild1 ve 3.0 numarali kafsiz tiip ile
endotrakeal entiibasyon uygulandi. Nazofaringeal
1s1 monitdrizasyonu saglandi. Anestezi idamesi
icin O,/NO, ve % 2 sevofluran kullanildi. 24G
braniil ile ikinci bir damar yolu da agildi. Nazogas-
trik sonda takilarak gastrik dekompresyon uygu-
landi. Eksploratif laparatomi uygulanan olguda
safra kesesi ve koledok izlenmedi. Bu bolgeye he-
patojejunostomi (standart Kasai prosediirii) uygu-
land1. 4.5 saat siiren operasyon boyunca 8§
ml/kg/saat olacak sekilde cerrahi kayip ve insen-
sible kayiplar yerine kondu. Gerekli sivi idameleri
yant sira % 5’lik H. Albuminden 16 cc ve bir iinite
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kan transfiizyonu yapildi. Peroperatif donemde
herhangi bir sorun yasanmayan olgu, hepatobilier
transplantasyon aday1 olarak degerlendirildi. Ope-
rasyon sonrasi ekstiibe edilen olguda mekanik ven-
tilasyon ihtiyact olmadi. Gerekli sivi ve analjezik
sagaltim ile sorunsuz bir postoperatif donem ya-
sand.

Olgu 2: Miadinda dogumdan 3 giin sonra ikteri
baslayan ve 10. giinde akolik gaita yapan, hepato-
bilier sintigrafide safra kesesi ve yollarinin agene-
zisi diistiniilen 4.5 kg erkek olgu, “bilier atrezi”” 6n
tanist ile peroperatif kolanjiografi planlanarak ope-
rasyona hazirlandi.

Karaciger fonksiyon testleri ve bilirubin degerleri
yliksek olan olgunun operasyon oncesi 4 saatlik

aclik siiresi saglandi.

Operasyon salonuna alinan olgu, blanket ile 1s1til-
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mast planlanarak EKG, TA, SpO, monitorizasyo-
nu saglandi. Sevofluran ile maske indiiksiyonu ar-
dindan 24G braniil ile damar yolu acilarak % 5
dextroz % 0.45 NaCl sivi idamesi ile 0,15 mg/kg
cisatracurium IV yapilarak 3.5 nolu kafsiz tiip ile
entiibe edildi. Anestezi idamesi O,/NO, ve % 2 se-
voflurane ile saglandi. Rektal 1s1 monitdrizasyonu
izlemi yapildi. Eksploratif laparatomi sirasinda uy-
gulanan kolanjiyografide intrahepatik ve eksrahe-
patik safra yollarinin agik, KC dokusunun olagan-
dan farkli oldugu goriildii. Karaciger dokusundan
biyopsi alindi. 3 saat siiren operasyon boyunca 8
ml/kg/saat olacak sekilde cerrahi kayip ve insen-
sible kayiplar yerine kondu. Peroperatif donemde
herhangi bir sorun yasanmayan olgu, hepatobilier
transplantasyon aday1 olarak degerlendirildi. Ope-
rasyon sonrasi ekstiibe edilen olguda mekanik ven-
tilasyon ihtiyact olmadi. Sorunsuz bir postoperatif
dénem yasandi.

Gonderilen KC biyopsi sonucu neonatal hepatit
olarak yorumlandi. Olgu hepatite bagli hepatobili-
er yetmezlik ve transplantasyon adayi olarak de-
gerlendirildi.

TARTISMA

Neonatal kolestazin en sik rastlanan bulgular sari-
lik, akolik digki ve koyu renk idrar yapmadir. Eks-
trahepatik kolestazli olgularda akolik digki genel-
likle erken donemde ortaya cikar ve siireklilik gos-
terir. On giinden uzun siiren akolik digkilama eks-
trahepatik nedenler lehine yorumlanir. Intrahepatik
kolestazda ise ara sira kolore digki gozlenebilmek-
tedir. Bu nedenle kolestazli olgularin izleminde
digki renginin takibi son derece dnemlidir.

SYA neonatal kolestazin anlasilamayan bir nedeni-
dir; canli dogumlarinin 1/8000-1/18000’ninde go-
riiliir ve saglikli goriiniimlii bir infantta hayatin ilk
aylarinda sarilik, akolik gayta ve hepotomegali
olarak izlenir ®). Ekstra hepatik safra yolarinm inf-
lamatuar obstriiksiyonuna karakteristik intrahepa-
tik portal lezyon eslik eder. Hastaliin tanisi haya-
tin ilk 2-3 aymda konursa, hepatik portoentorosto-

mi, % 30-80 hastada safra akimini, karacigerden
intestinal traktusa dogru diizenleyebilir 3-5. Basa-
rilt cerrahiye ragmen tiim hastalarda, (bilier siro-
zun ciddiyetine bagl olarak) degisen derecelerde
intrahepatik kanali progresif inflamasyonu ve fib-
rozisi gelisir. Sonug olarak SYA olgularinin % 70-
80’inin hayatinin yaklasik ilk iki yilinin i¢inde ol-
mak iizere karaciger transplantasyonuna ihtiyaci
olmaktadir -8, SYA, ¢ocuklarda karaciger trans-
plantasyonunun en sik endikasyonudur ve tiim pe-
diyatrik KC nakillerinin % 50’sini olusturur. Tiim
prognoz ve sonuclarin intrahepatik bilier lezyona
bagli olusmast g6z oniinde bulundurularak, bu has-
talik artik, “extrahepatik” SYA olarak adlandiril-
mamaktadir. SYA’deki intrahepatik sklerojan ko-
lanjit etiyoloji ve patogenezi daha iyi anlagilamadi-
&1 siirece, hastalardaki non-transplantasyon sonug-
larda gelisme beklenemez. Bu nedenle son yillarda
SYA’nin altta yatan patogenetik mekanizmasinin
anlasilmasina artmisg bir ilgi vardir.

Bugiin su aciktir ki, SYA, bilier agacin obstriiksi-
yonu ile sonuglanan bir cok patogenetik prosesten
kaynaklanan bir fenotiptir 3-9). Bat1 iilkelerinde
SYA vakalarmin ¢cogunlugunu (% 80) perinatal ve-
ya kazanilmis form olusturur. Bu normal goriiniim-
It infantlar, perinatal bozukluga bagli gelisen
progresif inflamasyon ve fibro-obliterasyon olus-
mus bir patent bilier sistem ile dogmuslardir. Her
ne kadar bu formun etiyopatogenezi tam olarak an-
lasilamamis olsa da, tahmin edilen presipitan fak-
torler, infeksiyon, toksik, vaskiiler ve immiin me-
diatorlerdir. SYA’nin 2. formu, diger konjenital
anomaliler ile iliskilidir ki ¢ogunlugunu abdominal
pozisyon anomalileri meydana getirir. Bu form,
embriyonik veya fetal form olarak adlandirilir.
SYA vakalarinda, bilier gelisimi saglayan genlerin
mutasyonlarina bagl olusan defektif morfogenezi
tizerinde durulmustur.

Gelismekte olan biyoloji, genetik ve hiicre biyolo-
jisindeki son deneyler, SYA’ye neden olan meka-
nizmalarin daha iyi anlasilmasi i¢in kap1 agmustir.
Embriyonik BA, normal safra kanali formasyonu
veya diferasyonunu kontrol eden genlerdeki mu-
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tasyonlarin sonucu olabilir ki bu, sekonder olarak
KC’de intrahepatik safra kanallarini hasarlandiran
ve skleroze eden inflamatuar cevabi arttirir.

Perinatal SYA, perinatal bir bozuklugun safra ka-
nali epitel hasarini ve hem extrahepatik hem intra-
hepatik safra kanallarina zarar veren belirsiz im-
miin cevabi tetiklemesiyle gelisebilir. Selliiler ve
immiin cevabin tipini ve yayginligin1 ve fibrozis
yayilimini belirleyen diizenleyici genler ve major
faktorler olabilir. Oniimiizdeki yillarda, multi-ins-
titusyonel ve interdisipliner ¢alismalar gerekli has-
ta orneklerini saglayabilecek asamaya ve bu ne-
onatal bozuklugun patogenezini ¢6zecek teknoloji-
ye ulasacaktir.

Bu grup olgularin preoperatif hazirliginda, KC ve
safra fonksiyonlarmin degerleri yiiksekligi yani si-
ra, hemogram ve pihtilagsma faktorlerinin degerleri
de onemlidir. Belirgin koagiilopatili olgularin pre-
operatif donemde normal tedavisi gereklidir. Kan
ve kan {irlinleri hazirliklar1 tamamlanmalidir. Bes-
lenme durumlarina gore sivi agig1 iyi degerlendiril-
meli, s1v1 aciklar kapatilarak operasyona girilmesi
tercih edilmelidir. Anestezi 6ncesi premedikasyon
amacli atropin uygulanabilir.

Olgularin anestezi doneminde, miimkiin olan tiim
monitdrizasyon olanaklar1 kullanilmalidir. EKG,
KB, SpO,, 1s1 monitdrizasyonu, santral katater var
ise SVB olc¢iimleri yapilmalidir.

Anestezi indiiksiyonu, damar yolu sagland ise IV
yol ile baglanmas1 uygundur. Operasyon Oncesi ta-
nisal siire¢ boyunca venlere yonelik girisimler ne-
deniyle damar yolu agmak zor olursa, sag internal
veya external juguler vene 3 liimenli kateter yer-
lestirilebilir. Uygun olan iv siv1 infiizyonuna bas-
lanmalidir. Noromiiskiiler blok 6ncesi kontrol igin
dirsekteki median sinire elektrotlar yerlestirilebilir.

Trakeal entiibasyonu takiben 8-10 Fr nazogastrik
tiipiin yerlesimini uygundur. Midenin bosaltilmasi
cerrahi sahanin ¢aligmasini da kolaylastiracaktir.
Rektal veya nazofaringeal 1s1 probu yerlestirilmeli-
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dir. Hipoglisemiyi 6nlemek amaciyla kristaloidli
dekstroz iceren soliisyonlar verilebilir. Kan kaybi-
n1 tahmin etmek icin cerrahi sahadan alinip sayilan
steril gazli bezler sayilir ve tartilir. Isitilmis kan,
kan voliimiiniin % 10’na kadar verilebilir. Idrar ¢1-
kisinin takibine genellikle gerek yoktur.

Operasyonda KC ligamentlerinden diyaframa ka-
dar ayrilir. Bu sayede hepatik parca agiga cikar.
Vena cava inferiorunun bastya ugramasi nedeniyle
bu islem % 50 hastada hipotansiyona neden olabi-
lir. Arteryel kan basincini idame ettirmek icin IV
sivi veya kan takmak gerekebilir. Santral venoz
basing monitorizasyonu da kullanilabilir ancak bi-
zim olgularimiza santral katater takilmadigi i¢in
SVB monitorizasyonu yapilmadi.

Islem sonunda noromiiskiiler fonksiyonun geri
donmesi i¢in gerekirse neostigmin ve atropin kul-
lanilabilir, bizim her iki olgumuzda da gereksinim
olmadi ve sorunsuz ekstiibasyon ve postoperatif
donem yasandi.

Pediatrik hepatik transplantasyonda artan deneyim
ve iyi sonuglara ragmen hepatobilier atrezili olgu-
larda hepatik portoentorostomi ilk basamak cerrahi
secenek olmalidir. Sayisi son yillarda artmaktadir
ve olusabilecek sorunlarda ¢oziimde anestezistin
rolii onemlidir.

Bilier atrezili olgularin % 70-80’ninde yasamlari-
nin ilk 2 yili iginde KC transplantasyonu gerek-
mektedir. Perinatal tan1 konma sans1 cok azdir.
Sistemik rahatsizliklar1 nedeni ile, damar yolu, ha-
vayolu ve beslenme sorunlari ¢cok onemlidir. Pre-
operatif hazirlik, uzun siiren peroperatif siire¢c ve
postoperatif donemdeki yogun bakim izlemi mor-
bidite ve mortalite acisindan ¢cok énemlidir.
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