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Ö z e t 

Bu çalışmada kliniğimizde son 29 ay içinde porlal hiper­
tansiyon tanısı alan 32 olgu (I? kız, 17 erkek. ort. yaş: ft.fiyıl) 
incelenmiştir. Fizik incelemede partal hipertansiyonun en sık 
görülen halgıısu spleııoınegali ("-İı75i olıı/>. etyolojik ineeleme-
ler sonucu porlal lıiperkınsİYoıı nedeni olarak en sık iıılralıc-
jtaıık nedenler saplanıınşıır l''<,fıS. 7). 

Çocukluk çağı porlal hipertansiyonunun lanı. eıyoloji ye 
tedavisindeki son gelişmeler ışığında haslu grubumuzun özel­
likleri tartışılmışın: 

Anahtar kelimeler: Porlal hipertansiyon. Çocukluk çağı 

T K i m Pediatri 1999, 8:5-8 

Summary 
//) 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. 

Key Words: Portal hypertension, Chi ldhood 

T K l i n J Pediatr 1999. 8:5-8 

Portal hipertansiyon portal vende basıncın 10-
12 ınıııHg değerinin üzerine çıkması olarak tanım­
lanır (1). Çocukluk çağında portal hipertansiyon 
çok sık görülmez; ancak oldukça ciddi koınp-
lıkasyonlarla seyreder. Patofizyolojisi henüz tam 
olarak kesinlik kazanmamasına karşın portal sis­
temde vasküler direncin veya porlal kan akımının 
artışının başlıca etkenler olduğu bilinmektedir (2). 
Etyoloji intrahepatik veya ekstrahepalik nedenler 
olabilir. Çocukluk çağında önceleri portal venin 
kave rnomatöz transformasyonu başlıca neden 
olarak bildirilmekte iken, son yıllarda ekstrahepalik 
nedenlerde önemli azalmalar gözlenmişt ir (3). 
Ultrasonografi ve endoskopik teknikteki gelişme­
lerle portal hipertansiyonun değerlendirilmesi ko­
laylaşmış, farmakolojik tedavi ve cerrahi olmayan 
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şant yöntemlerinin çocuklarda da kullanılması ile 
cerrahi şant yöntemlerinin alanı sınırlanmıştır (4). 

Bu çalışmada 29 aylık süre içinde hastane­
mizde portal hipertansiyon bulguları ile izlediğimiz 
32 olgu; semptomlar, fizik inceleme bulguları, et­
yolojik nedenler ve k l in ik gidişleri aç ı s ından 
tartışılmıştır. 

G e r e ç ve Y ö n t e m 

Ekim 1994-Şubat 1997 tarihleri arasında k l in i ­
ğimize başvurarak portal hipertansiyon tanısı alan, 
2.5-14 yaş arası (ort. yaş: 8.8 yıl) 15 kız, 17 erkek, 
toplam 32 hasta incelendi. Portal hipertansiyon 
tanısı: fizik incelemede hepatosplenomegali, 
sarılık, asit ve/veya karın duvarı yenlerinde belir­
ginleşme gibi portal hipertansiyonu düşündüren 
bulgular olması; ultrasonografı/Dopplcr ultrasono-
grafide portal hipertansiyonu destekleyen değişik­
l iklerin sap tanmas ı ; özefagus varislerinin en-
doskopı vc/veya özefagus grafisi ile gösteri lmesi , 
portal sistemin anjiografik yöntemlerle incelenmesi 
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gibi parametrelerin bir veya birkaçının varlığı ile 
koyuldu. Karaciğer parankını hastalığı düşünülen 
olgularda viral seroloji, otl antitripsin, serum Cu, 
seruloplazmin, 24 saatlik idrarda Cu atılımı, otoan-
tikorlar, ter-tcsli, ıdrar-kan aminoasitlerinin tayini 
ve karaciğer iğne biyopsisi yapıldı. Dopplcr ultra-
sonografi ile trombüs sapıtman olgularda protein C, 
S, anlitrombin 111, antifosfolipid antikorlar ve 
mycloprolifcrat if hastal ıklar yönünden ek in­
celemeler yapıldı. 

Buldular 

Başvuru sırasında hastaların yakınmaları ince­
lendiğinde: 20 olguda karın şişliği (%62.5) 14 o l ­
guda ateş ve karın ağrısı (%43.7), 13 olguda üst 
gastrointestinal sistem kanaması öyküsü ve/veya 
aktif kanama ("<>40.6). 11 olguda burun kanaması, 
dış eli kanaması gibi gastrointestinal sistem dışı 
kanama (%34.3), 10 olguda sarılık (%31.2) ve 10 
olguda iştahsızlık-halsizlik (%31.2) gibi yakın­
maların varlığı saptandı. 

Fizik incelemede: 24 olguda ("»75) splcnome-
gali, 17 olguda (%53.1) hepatomegali, Ib olguda 
(%50) asit 11 olguda (%34.3) sarılık bulgusu vardı. 
Yi rmi olguda (%62.5) hipersplenizm ile uyumlu 
hematolojik bulgular saptandı. 

Üst gastrointestinal sistem endoskopi ve/veya 
baryumdu özefagus grafisı ile 19 olguda özefagus 
varisi saptandı . Bndoskopi yapılan olguların 
üçünde özefagus varisine portal gastropati, ikisine 
ise gastrik varis eşlik ediyordu. Baryumlu grafi 
çekilen 13 olgunun 4 'ünde varis görüntülendi. 
( indileri normal olan 9 olgunun 5'ine yapılan en-
doskopik inceleme sonucu 4 olguda özefagus varisi 
saptandı. 

Etyolojik incelemeler sonucunda portal hiper­
tansiyon nedenleri 10 hastada ckst rahepat ık 
("»31.3), 22 hastada ıntrahepatık (%68.7) olarak 
sımllandı (Tablo I). 

Ekstrahepatik ve intrahepatik nedenler semp­
tomlar açısından ayrı ayrı incelendiğinde: asit; he-
patik nedenli 10 olguda ("»45.4), posthepatik ne­
denli 4 olguda ( " o 100) ve prehepatik neden sap­
tanan 2 olguda ("»33.3) vardı. Prehepatik portal 
hipertansiyondu 6 olgu (% 100), suprahepatik portal 
hipertansiyonlu 3 olgu (%75) ve hepatik neden sap­
tanan 3 olgu (','(125) üst gastrointestinal kanama ile 
başvurmuştu. İzlem sırasında üç intrahepatik portal 
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Tablo 1. 32 olguda portal hipertansiyonun neden­
leri 

Etyoloji Hasta sayısı 

Hepatik 

Wilson sirozu 5 
Vi ra l hepatit ( H B V ) ' y c ik inci l siroz 5 
O t o i m m ü n hepatit 3 
Hepatoportal skleroz 3 
Konjenital hepatik fibroz 2 
Kriptojenik siroz 4 

Ek.stralıcpatik 
f'relıepalik 

Portal venin kave rnama töz 
transformasyonu 5 

Konjenital hepatik arter-portal ven 
fistülü ve portal ven anevr izmas ı 1 

Posthepatik (Budd-Clıiari sendromu) 
Hepatik vende m e m b r a n ö z veb 1 
Hepatik ven trombozu 3 

hipertansiyonlu olguda enfeksiyon, bir prehepatik 
portal hipertansiyonlu olguda ise varis kanamasının 
provokasyonu ile hepatik ensefalopatı gelişti. 

Başvuru sırasında akut varis kanaması olan 6 
hastada semptomatik acil önlemler uygulandı ve üç 
hastaya sklerotcrapı yapıldı. Skleroterapidcn fay­
dalanamayan bir hasta ve gastrik varisi de saptanan 
iki hasta şant operasyonu için cerrahi kliniğine gön­
derildi. Diğer olgularda proflaktik (3 bloker tedavisi 
(propranolol) başlandı. Spesifik nedenlerin sap­
tandığı intrahepatik olgularda nedene yönelik te­
davi (steroid, D-penisillamin vs) uygulandı. İzlem 
sırasında ailenin isteği ile taburcu edilen Bııckl-
Chiari sendromlu bir olgu ile etyolojisi saptana­
mayan bir olgunun eksitus olduğu öğrenildi. 

T a r t ı ş m a 

Şiddetli karaciğer hastalığı bulgular ını 
gösteren ve splenomegali saptanan her çocuk, por­
tal hipertansiyon açısından araştırılmalıdır. Portal 
hipertansiyonun en sık saptanan fizik inceleme 
bulgusu splenomegali iken, gastrointestinal kana­
ma en sık görülen başvuru nedenidir (4). Kanama 
sıklığı açısından intrahepatik ve ekstrahepatik 
nedenler arasında fark yoktur. Ancak koagülasyon 
bozukluklarının eşlik etmesi nedeniyle intrahe­
patik nedenlerde kanamanın kontrolü daha zordur 
(5). 
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Olgularımız içinde en sık saptadığımız fizik 
inceleme bulgusu (%75) splenomegali idi. On üç 
olguda öyküde veya başvuru sırasında üst gastroin­
testinal sistem kanaması vardı. Asit genellikle int-
rahepatık nedenli ve Budd-Chıari sendromlu olgu­
larımızda var olup (toplam olguların %87.5). pre-
hepatık nedenli iki olguda kanama sonrası 
gelişmişti. Bu olgularda kanama sonrası hipoal-
bümıneınıyc bağlı olarak onkotik basıncın düşmesi 
ve buna ek olarak portal basınçta ani yükselme, 
asitı oluşturan mekanizmalardır (6). 

Geçmiş yıllarda özellikle ekstrahepatik portal 
hipertansiyonun araştırılma ve tanısında splcnik 
portografı özel bir önem taşımakta iken, bugün en 
sık kullanılan iki yöntem ultrasonogram ve en-
doskopidir (3.4). Konvansıyoncl ultrasonografiyc 
ek olarak uygulanan Doppler ultrasonografi ile por­
tal sistemin açıklığı ve akımların değerlendirilmesi 
mümkündür (7). Hasta grubumuzda yalnızca 8 ol ­
guya anjıografik inceleme yapıldı. Hcpatik vendc 
veb ve hcpatik arter-portal ven arasında konjenital 
fistül saptanan iki olguya tanı ve tedavi amacı ile 
çöliyak anjiografi, hepatoportal skleroz tanısı 
düşünülen üç olguya tanıya yardımcı olması açısın­
dan ve şant cerrahisi uygulanacak üç hastaya ope­
rasyon öncesi değerlendirme açısından splenopor­
togram yapıldı. Diğer olgularda tanı; klinik, ultra­
sonografi ve endoskopik incelemelerle konuldu. 

Biyolojiye yönelik incelemeler sonucu %68.7 
olguda inlrahcpatik. %31.3 olguda ekstrahepatik 
nedenler saptandı. İnlrahcpatik nedenler içinde 
Wilson sirozu ve Hcpatit B enfeksiyonu ilk sırayı 
alıyordu. Ekstrahepatik portal hipertansiyondu ol­
gular içinde, en büyük grubu oluşturan (%83.3) 
portal venin kavernomatöz transformasyonu 
grubunda olguların birinde "'exchange" transfüzyon 
öyküsü, ikisinde ise aseptik koşullarda göbek kor­
donu kesilme öyküsü vardı. Budd-Chiari sendromu 
tanısı alan olguların birinde hcpatik vendc veb sap­
tandı. Diğer olgularda trombüs etyolojisi saptana­
madı. Ülkemizden Erkan ve arkadaşlarının seri­
lerinde çocuklarda portal hipertansiyon etiyolo-
jisinde "o3! oranında ekstrahepatik, %(v9 oranında 
mtrahepatık nedenlerin saptandığı bildirilmiştir (8). 
Bulgularımız etyolojik spektrumun intrahepatik ne­
denler yönünde değiştiği görüşleri ile uyumluluk 
taşımaktadır. Dış yayınlarda bili er atrezı ve kistik 
fibroziste yaşam sürelerinin uzaması ile intra­
hepatik portal hipertansiyon olgularının arttığı 
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bildirilmekte ise de, ülkemiz için Hcpatit B enfek­
siyonun yaygınlığı ve akraba evlil ikleri nedeni ile 
kalıtsal metabolık hastalıkların sık görülmesi intra­
hepatik nedenlerin artmasından sorumlu olabilir. 

Portal hipertansiyondu hastaların tedavisinde 
akut kanamanın tedavisi dışında diğer tedaviler 
genellikle portal hipertansiyonun düşürülmesine 
yöneliktir . Kanayan varislerin kont ro lünde 
sklerotcrapinin çocukluk çağında da %85'e varan 
başarılı olduğu bildirilmiştir (9). Ancak uzun süreli 
izlemlcrdc, kanamaların yeniden görülmesi ne­
deniyle sklcroterapi küratif olmaktan çok palyatif 
bir yöntemdir (5). Profilaktik tedavide sklerotcra­
pinin etkinliği kanıtlanmamıştır (4). Olgularımız 
içinde sklcroterapi programına alman dört olgudan 
üçünde başarı sağlanmıştır. Propranololun portal 
hipertansiyonun farmakolojik tedavisindeki etkin­
liği erişkinlerde oldukça geniş araştırılmıştır ve 
çocukluk çağına ilişkin yayınlarda bulunmaktadır 
(5,10). Hasta grubumuzda 7 olguya propranolol te­
davisi başlanmıştır. 

Portal hipertansiyondu hastaların izlenimde 
cerrahi girişimler, öncelikle sklerotcrapinin başarısı 
ile giderek azalan sayılarda yapılmaktadır. 8-10 
yaştan önce ven çaplarının küçük oluşu, cerrahi 
şant trombozunun komplıkasyon olarak gelişmesi, 
portosistemik ensefalopati riski ve yaş ilerledikçe 
doğal santiarın gelişebilirliği nedeni ile şant ope­
rasyonları çok tercih edilmemektedir. Ancak çok 
şiddetli kanama atakları olan vc sklcroterapi ile 
kontrol edilemeyen olgularda başarılı cerrahi şant 
serileri bildirilmiştir (11). B i z i m serimizde ekstra­
hepatik portal hıpertansi-yonlu üç olgu benzer ne­
denlerle şant cerrahisine verilmiştir. Gelecekte 
genişleyecek tedavi seçenekleri ve pediatrik trans-
juguler intrahepatik portosistemik şanl (TIPS) 
deneyimleri ile cerrahi santiara gereksinim azala­
caktır (12). 

Çocukluk çağı portal hipertansiyonu için 
bugün geçmişten farklı olan en önemli noktalar: 
a) İntrahepatik nedenli portal hipertansiyon ol­
gularının rölatif artış göstermesi b) G ö r ü n ­
tüleme yöntemlerindeki gelişme-özellikle ultra­
sonografi c) Sklcroterapinin d) Karaciğer trans­
plantasyonunun daha çok uygulanabilir ol­
masıdır (3). Portal hipertansiyonun llz.vopatolo-
jisinin daha iyi anlaşılması ile, bu sürecin konıp-
likasyonları ile mücadelede yeni tedavi strateji­
leri geliştirilebilecektir. 
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