Cocukluk Caginda Portal Hipertansiyon:
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Summary

Bu ¢alismada  klinigimizde son 29 ay iginde porlal hiper-
tansiyon tamist alan 32 olgu (I? kiz, 17 erkek. ort. yas: ft.fiyil)
incelenmigstir.  Fizik incelemede partal hipertansiyonun en stk

goriilen  halgusu  splenomegali  ("-I75i  olu/>.  etyolojik  ineeleme-

ler sonucu porlal hiperkinsIYou nedeni olarak en stk inlralic-

Jtauk nedenler saplanunsur [1"<fiS. 7).

Cocukluk ~ ¢agi  porlal  hipertansiyonunun  lani.  eryoloji  ye
tedavisindeki son  gelismeler isiginda  haslu  grubumuzun  ozel-

likleri tartisilmisin:
Anahtar kelimeler: Porlal hipertansiyon. Cocukluk ¢ag:

T Kim Pediatri 1999, 8:5-8

Portal hipertansiyon portal vende basincin 10-
12 minHg degerinin iizerine ¢ikmas: olarak tanim-
lanir (1). Cocukluk ¢aginda portal hipertansiyon
cok sik gorlilmez; ancak olduk¢a ciddi koinp-
likasyonlarla seyreder. Patofizyolojisi heniiz tam
olarak kesinlik kazanmamasina karsin portal sis-
temde vaskiiler direncin veya porlal kan akiminin
artisinin baslica etkenler oldugu bilinmektedir (2).
Etyoloji intrahepatik veya ekstrahepalik nedenler
olabilir. Cocukluk ¢aginda Onceleri portal venin
kavernomatdz transformasyonu baslica neden
olarak bildirilmekte iken, son yillarda ekstrahepalik
nedenlerde Onemli azalmalar gozlenmistir (3).
Ultrasonografi ve endoskopik teknikteki gelisme-
lerle portal hipertansiyonun degerlendirilmesi ko-
laylasmis, farmakolojik tedavi ve cerrahi olmayan
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/) this study, we evaluated 32 patients with porlal hyper-
tension those were admitted to our clinic in the last 2') months.
Splenomegaly is the most common clinical finding in /iliysieal
examination (75%). The etiology of portal hypertension is in-
trahepatic in the 6fi.7% of /xitieuts. We discussed the charac-
teristics of our patients in the light of the recent development

of diagnosis, etiology and therapy ofj>oflcil hypertension.
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sant yontemlerinin g¢ocuklarda da kullanilmas: ile
cerrahi sant yontemlerinin alani sinirlanmistir (4).

Bu c¢alismada 29 aylik siire icinde hastane-
mizde portal hipertansiyon bulgulari ile izledigimiz
32 olgu; semptomlar, fizik inceleme bulgulari, et-
yolojik nedenler ve klinik gidisleri ag¢isindan
tartigilmigtir.

Gere¢ ve Yontem

Ekim 1994-Subat 1997 tarihleri arasinda klini-
gimize basvurarak portal hipertansiyon tanisi alan,
2.5-14 yas aras1 (ort. yas: 8.8 yi1l) 15 kiz, 17 erkek,
toplam 32 hasta incelendi. Portal hipertansiyon
tanisi: fizik incelemede  hepatosplenomegali,
sarilik, asit ve/veya karin duvari yenlerinde belir-
ginlesme gibi portal hipertansiyonu diisiindiiren
bulgular olmasi; ultrasonografi/Doppler ultrasono-
grafide portal hipertansiyonu destekleyen degisik-
liklerin saptanmasi; Ozefagus varislerinin en-
doskopt vc/veya Ozefagus grafisi ile gosterilmesi,

portal sistemin anjiografik yontemlerle incelenmesi
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gibi parametrelerin bir veya birkaginin varlig1 ile
koyuldu. Karaciger parankini hastaligi disiiniilen
olgularda viral seroloji, otl antitripsin, serum Cu,
seruloplazmin, 24 saatlik idrarda Cu atilimi, otoan-
tikorlar, ter-tcsli, 1drar-kan aminoasitlerinin tayini
ve karaciger igne biyopsisi yapildi. Dopplcr ultra-
sonografi ile trombiis sapitman olgularda protein C,
S, anlitrombin 111, antifosfolipid antikorlar ve
mycloprolifcratif hastaliklar yoniinden ek in-
celemeler yapildi.

Buldular

Bagvuru sirasinda hastalarin yakinmalart ince-
lendiginde: 20 olguda karin sisligi (%62.5) 14 ol-
guda ates ve karin agrist (%43.7), 13 olguda iist
gastrointestinal sistem kanamasi Oykiisii ve/veya
aktif kanama ("<>40.6). 11 olguda burun kanamasi,
dis eli kanamasi gibi gastrointestinal sistem dist
kanama (%34.3), 10 olguda sarilik (%31.2) ve 10
istahsizlik-halsizlik (%31.2) gibi yakin-

malarin varligr saptandi.

olguda

Fizik incelemede: 24 olguda ("»75) splcnome-
gali, 17 olguda (%53.1) hepatomegali, Ib olguda
(%50) asit 11 olguda (%34.3) sarilik bulgusu vardi.
Yirmi olguda (%62.5) hipersplenizm ile uyumlu
hematolojik bulgular saptandi.

Ust gastrointestinal sistem endoskopi ve/veya
baryumdu Ozefagus grafisi ile 19 olguda 6zefagus
varisi saptandi. Bndoskopi yapilan olgularin
ticlinde 6zefagus varisine portal gastropati, ikisine
ise gastrik varis eslik ediyordu. Baryumlu grafi
¢cekilen 13 olgunun 4'iinde varis goriintilendi.
(indileri normal olan 9 olgunun S'ine yapilan en-
doskopik inceleme sonucu 4 olguda 6zefagus varisi

saptandi.

Etyolojik incelemeler sonucunda portal hiper-
tansiyon nedenleri 10 hastada ckstrahepatik
("»31.3), 22 hastada intrahepatik (%68.7) olarak
simlland1 (Tablo I).

Ekstrahepatik ve intrahepatik nedenler semp-
tomlar ac¢isindan ayri ayri incelendiginde: asit; he-
patik nedenli 10 olguda ("»45.4), posthepatik ne-
denli 4 olguda ("o 100) ve prehepatik neden sap-
tanan 2 olguda ("»33.3) vardi. Prehepatik portal
hipertansiyondu 6 olgu (% 100), suprahepatik portal
hipertansiyonlu 3 olgu (%75) ve hepatik neden sap-
tanan 3 olgu (¢, az2s Ust gastrointestinal kanama ile

basvurmustu. Izlem sirasinda ii¢ intrahepatik portal
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Tablo 1. 32 olguda portal hipertansiyonun neden-

leri

Etyoloji Hasta sayisi

Hepatik
Wilson sirozu
Viral hepatit (HBV)'yc ikincil siroz
Otoimmiin hepatit
Hepatoportal skleroz
Konjenital hepatik fibroz

A N W LW L W

Kriptojenik siroz
Ek.stralicpatik
[freliepalik

Portal venin kavernamatdz

transformasyonu 5

Konjenital hepatik arter-portal ven

fistiilii ve portal ven anevrizmasi 1
(Budd-Chiari  sendromu)

Hepatik vende membrandz veb 1

Posthepatik

Hepatik ven trombozu 3

hipertansiyonlu olguda enfeksiyon, bir prehepatik
portal hipertansiyonlu olguda ise varis kanamasinin
provokasyonu ile hepatik ensefalopat1 gelisti.

Basvuru sirasinda akut varis kanamas1 olan 6
hastada semptomatik acil dnlemler uyguland: ve ii¢
hastaya sklerotcrapt yapildi. Skleroterapidcn fay-
dalanamayan bir hasta ve gastrik varisi de saptanan
iki hasta sant operasyonu i¢in cerrahi klinigine gén-
derildi. Diger olgularda proflaktik (3 bloker tedavisi
(propranolol) baslandi. Spesifik nedenlerin sap-
tandig1 intrahepatik olgularda nedene yo6nelik te-
davi (steroid, D-penisillamin vs) uygulandi. Izlem
sirasinda ailenin istegi ile taburcu edilen Buckl-
Chiari sendromlu bir olgu ile etyolojisi saptana-
mayan bir olgunun eksitus oldugu 6grenildi.

Tartisma

Siddetli
gbsteren ve splenomegali saptanan her ¢ocuk, por-

karaciger hastaligi  bulgularini
tal hipertansiyon acgisindan arastirtlmalidir. Portal

hipertansiyonun en sik saptanan fizik inceleme
bulgusu splenomegali iken, gastrointestinal kana-
ma en sik gorlilen basvuru nedenidir (4). Kanama
siklig1 acisindan intrahepatik ve ekstrahepatik
nedenler arasinda fark yoktur. Ancak koagiilasyon
bozukluklarinin eslik etmesi nedeniyle intrahe-

patik nedenlerde kanamanin kontrolii daha zordur

(5).
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Olgularimiz i¢inde en sik saptadigimiz fizik
inceleme bulgusu (%75) splenomegali idi. On iig
olguda 6ykiide veya basvuru sirasinda iist gastroin-
testinal sistem kanamasi vardi. Asit genellikle int-
rahepatik nedenli ve Budd-Chiari sendromlu olgu-
larimizda var olup (toplam olgularin %87.5). pre-
hepatik nedenli iki olguda kanama sonrasi
gelismisti. Bu olgularda kanama sonrasi hipoal-
biimineintyc bagli olarak onkotik basincin diismesi
ve buna ek olarak portal basing¢ta ani yiikselme,

asiti olusturan mekanizmalardir (6).

Geg¢mis yillarda 6zellikle ekstrahepatik portal
hipertansiyonun arastirilma ve tanisinda splenik
portografi 6zel bir dnem tasimakta iken, bugiin en
stk kullanilan iki yOntem ultrasonogram ve en-
doskopidir (3.4). Konvansiyoncl ultrasonografiyc
ek olarak uygulanan Doppler ultrasonografi ile por-
tal sistemin agikligr ve akimlarin degerlendirilmesi
mimkiindiir (7). Hasta grubumuzda yalnizca 8 ol-
guya anjiografik inceleme yapildi. Hepatik vendc
veb ve hcpatik arter-portal ven arasinda konjenital
fistiil saptanan iki olguya tani1 ve tedavi amaci ile
¢6liyak anjiografi, hepatoportal skleroz tanisi
diisiiniillen ii¢ olguya taniya yardimci olmast acisin-
dan ve sant cerrahisi uygulanacak ii¢ hastaya ope-
rasyon Oncesi degerlendirme agisindan splenopor-
togram yapildi. Diger olgularda tani; klinik, ultra-
sonografi ve endoskopik incelemelerle konuldu.

Biyolojiye yonelik incelemeler sonucu %68.7
olguda inlrahcpatik. %31.3 olguda ekstrahepatik
nedenler saptandi. Inlrahcpatik nedenler iginde
Wilson sirozu ve Hcpatit B enfeksiyonu ilk sirayi
aliyordu. Ekstrahepatik portal hipertansiyondu ol-
gular iginde, en biiyiik grubu olusturan (%83.3)
portal venin kavernomatdz transformasyonu
grubunda olgularin birinde "'exchange" transfiizyon
oykiisii, ikisinde ise aseptik kosullarda gdbek kor-
donu kesilme dykiisii vardi. Budd-Chiari sendromu
tanisi alan olgularin birinde hcpatik vendc veb sap-
tandi. Diger olgularda trombiis etyolojisi saptana-
madi. Ulkemizden Erkan ve arkadaslarinin seri-
lerinde g¢ocuklarda portal hipertansiyon etiyolo-
jisinde "03! oraninda ekstrahepatik, %(v9 oraninda
mtrahepatik nedenlerin saptandigr bildirilmistir (8).
Bulgularimiz etyolojik spektrumun intrahepatik ne-
denler yoniinde degistigi goriisleri ile uyumluluk
tagimaktadir. Dis yayinlarda bilier atrezi ve kistik
slirelerinin uzamas: ile intra-

fibroziste yasam

hepatik portal hipertansiyon olgularinin arttig:
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bildirilmekte ise de, iilkemiz i¢cin Hcpatit B enfek-
siyonun yayginligi ve akraba evlilikleri nedeni ile
kalitsal metabolik hastaliklarin sik goriillmesi intra-
hepatik nedenlerin artmasindan sorumlu olabilir.

Portal hipertansiyondu hastalarin tedavisinde
akut kanamanin tedavisi disinda diger tedaviler
genellikle portal hipertansiyonun diisiiriilmesine
yoneliktir. Kanayan  varislerin kontroliinde
sklerotcrapinin ¢ocukluk ¢aginda da %85'e varan
basarili oldugu bildirilmistir (9). Ancak uzun siireli
izlemlerde, kanamalarin yeniden goriilmesi ne-
deniyle sklcroterapi kiiratif olmaktan ¢ok palyatif
bir yontemdir (5). Profilaktik tedavide sklerotcra-
pinin etkinligi kanitlanmamistir (4). Olgularimiz
i¢inde sklcroterapi programina alman dort olgudan
iciinde basart saglanmistir. Propranololun portal
hipertansiyonun farmakolojik tedavisindeki etkin-
ligi eriskinlerde oldukca genis arastirilmistir ve
¢ocukluk c¢agina iliskin yayinlarda bulunmaktadir
(5,10). Hasta grubumuzda 7 olguya propranolol te-

davisi baglanmigtir.

Portal hipertansiyondu hastalarin izlenimde
cerrahi girisimler, 6ncelikle sklerotcrapinin basarisi
ile giderek azalan sayilarda yapilmaktadir. 8-10
yastan oOnce ven c¢aplarinin kiiciik olusu, cerrahi
sant trombozunun komplikasyon olarak gelismesi,
portosistemik ensefalopati riski ve yas ilerledikge
dogal santiarin gelisebilirligi nedeni ile sant ope-
rasyonlar1 ¢ok tercih edilmemektedir. Ancak ¢ok
siddetli kanama ataklart olan vc sklcroterapi ile
kontrol edilemeyen olgularda basarili cerrahi sant
serileri bildirilmistir (11). Bizim serimizde ekstra-
hepatik portal hipertansi-yonlu ii¢ olgu benzer ne-
denlerle sant cerrahisine verilmistir. Gelecekte
genisleyecek tedavi secenekleri ve pediatrik trans-
juguler intrahepatik portosistemik sanl (TIPS)
deneyimleri ile cerrahi santiara gereksinim azala-
caktir (12).

Cocukluk c¢ag1 portal hipertansiyonu i¢in
bugiin gecmisten farkli olan en 6nemli noktalar:
a) intrahepatik nedenli portal hipertansiyon ol-
gularimin rolatif artis gostermesi b) Goriin-
tilleme yontemlerindeki gelisme-6zellikle ultra-
sonografi ¢) Sklcroterapinin d) Karaciger trans-
plantasyonunun daha c¢ok uygulanabilir ol-
masidir (3). Portal hipertansiyonun llz.vopatolo-
jisinin daha iyi anlasilmasi ile, bu siirecin konip-
likasyonlari ile miicadelede yeni tedavi strateji-
lerigelistirilebilecektir.
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