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OZET Amag: Bu galismada, Tirozinemi Tip I (HT-1) ve hepatosellii-
ler karsinom (HCC) siiphesi nedeni ile karaciger nakli yapilan hasta-
larda endikasyon, hazirlik, siireg, sonuglar ve karaciger nakil
zamanlamasinin 6nemi paylasilmistir. Gere¢ ve Yontemler: Klinigi-
mizde, HT-1 nedeni ile karaciger nakli yapilan tiim hastalar ¢aligmaya
dahil edildi. Hastalarin ve kullanilan canli donérlerin; demografik bul-
gulari, ameliyat 6ncesi alfa-fetoprotein (AFP) ve tomografi/MRI bul-
gular1 basta olmak iizere tim tetkikler incelendi. Ameliyat
endikasyonlar1 sorgulandi. Hepatektomi materyalinde HCC varligi,
timor derecesi ve yayginligy, timor yikii kaydedildi. Ameliyat sonrasi
komplikasyonlar, sagkalim ve HCC niiksii arastirildi. Bulgular: Yas
ortalamasi 8,5+7 y1l ve kilo ortalamasi 30,6+23,4 kg olan, 6 kiz, 5 erkek
11 HT-1 hastas: ¢alismaya dahil edildi Ameliyata giris ortalama AFP
degeri 10,682+22,612 U/ml (R: 8-76000) idi. Sadece 1 hastada AFP
degeri normal sinirlardaydi. Ug hastaya, karaciger yetersizligi nedeni ile
nakil yapildi ve HCC saptanmadi. HCC tanist ile nakil yapilan 8 has-
tanin, 7 (%87) tanesinde HCC saptandi. Bir hastada ameliyat sonrast 6.
ayda ¢ok odakli akciger metastazlari saptandi. Transplantasyon sonrasi
ortalama takip siiresi 4,6+3,4 y1l olup, tiim hastalar halen yasamaktadir.
Sonug: Karaciger yetersizlik bulgulari olan ya da klinik ya da radyo-
lojik HCC tanisi olan HT-1 hastalarinda, canli vericili karaciger nakli
kiiratif tedavi yontemidir. Olas1 karaciger nakli komplikasyonlar: ve
mortalitesi, hayat boyu immiinsupresyon kullanimi ve uzun dénemde
tekrar karaciger nakli gerekebilecegi gergegi nedenleri ile nakil yapila-
cak hastalar dikkatle se¢ilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Trozinemiler; karaciger nakli; nitisinone;
metabolizma

ABSTRACT Objective: In this study, the importance of indication,
preparation, process, results and liver transplant timing were rewieved
in patients who underwent liver transplantation due to Tyrosinemia
Type 1 (HT-1) and the suspicion of hepatocellular carcinoma (HCC).
Material and Methods: All patients who underwent liver transplan-
tations due to HT-1 in our clinic were included in the present study.
The demographic findings, preoperative alpha-fetoprotein (AFP) lev-
els and tomography/MRI findings of the patients and live donors were
examined. Indications for surgery were questioned. The presence of
HCC, tumor grade, extention and burden in the hepatectomy materi-
als were recorded. The postoperative complications, the recurrences
of HCC and the survival rates were investigated. Results: A total of
11 patients with Tyrosinemia Typel, 6 of whom were female and 5
were male, with an median age of 8.5+7 years and a median weight
of 30.6+23.4 kg were included in this study. The mean AFP value be-
fore surgery was 10.682+22.612 U/ml (R: 8-76000). AFP value was
within normal limits in only one patient. HCC was not detected in
three patients transplanted due to liver failure. In seven (87%) of 8
patients who were transplanted with the diagnosis of HCC, HCC was
determined. Multifocal lung metastases were detected in one at the
postoperative sixth month. The average follow-up time after trans-
plantation is 4.6+3.4 years and all patients are still alive. Conclusion:
Living donor liver transplantation is a curative treatment method in
HT-1 patients with liver failure findings or the diagnosis of clinical or
radiological HCC. The patients should be carefully selected because
of the possible complications and mortality of the liver transplanta-
tion, lifelong immunosuppression usage and the fact of requirement
for a re-transplantation in a long-term period.

Keywords: Tyrosinemias; liver transplantation; nitisinone;
metabolism

Tirozinemi Tip I (HT-1), tirozinin yikilmasin-
daki son enzim olan fumarilasetat hidrolaz enzim ek-

sikligi/yoklugu nedeniyle karaciger, bobrek ve sant-
ral sinir sisteminde hasar ile seyreden otozomal rese-
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sif gecisli bir dogumsal metabolizma hastaligidir.!
Klinik yakinma ve bulgular oldukca genis bir spekt-
ruma sahiptir. Hastalar, akut ya da kronik karaciger
yetersizligi, renal tubiiler disfonksiyon, hipofosfate-
mik rasitizm, porfiri benzeri norolojik krizler ile bas-
vurabilecegi gibi bazen ilk bulgu hepatoselliiler
karsinom (HCC) da olabilir.? Dokularda biriken fu-
marilasetoasetaz 0zellikle karaciger tizerinde muta-
jenik etkiye sahiptir ve bu hastalarda hayatlarinin bir
doneminde HCC ortaya ¢ikma olasilig: ¢esitli kay-
naklara gore %37 ile %50 arasinda degismektedir.>
Tirozineminin ana tedavisini NTBC [2-(2-nitro-4-
trifluoromethylbenzoil)-1,3 cyclohxanedione] ve ti-
tibbi
olusturmaktadir. NTBC karaciger disfonksiyonu ve

rozin kisitl diisiik proteinli beslenme
renal bulgular1 hizla diizeltmektedir ancak 6zellikle
gec tan1 konulan hastalarda HCC riski devam etmek-
tedir.* Iki yasindan 6nce tan1 konularak NTBC teda-
visi baglanan hastalarda hastaligin uzun dénemdeki
en 6nemli komplikasyonu olan HCC gelisim riskinin

azaldig1 dusiiniilmektedir."’

HT-1"1i hastalarda, eskiden tek tedavi yontemi
olan karaciger nakli, 1992’de NTBC tedavisinin uy-
gulanmaya baglanmas1 sonrasinda tedaviye ragmen
diizelmeyen karaciger yetersizligi bulgulari olan has-
talar, NTBC kullanamayan hastalar ve HCC gelisen
hastalarda uygulanmaya baglanmistir.!¢ Karaciger
naklinin zamanlamasi halen tartismalidir. Bu tartis-
manin 6nemli nedenlerinden birisi, Bati’I1 tilkelerde
kadavra karaciger naklinin baskin olmasi, kadavra-
nin bulunma sikintis1 ve kadavra organinin dagiti-
mindaki smirlamalardir. Canli vericili karaciger
naklinin yaygimn kullanildig: {ilkelerde riskli guruba
(tedavi almayan, alamayan, tiimor gelisme riski olan,
timor gelisen) kanser bulgulari ortaya cikip hastalik
ilerlemeden nakil yapilmasi hayat kurtarict 6neme sa-
hiptir. Bu ¢alismada, klinigimizde HT-1 ve HCC siip-
hesi nedeni ile karaciger nakli yapilan hastalarla ilgili
endikasyon, hazirlik, siire¢ ve sonuglarimizi paylas-
may1 amagladik.

I GEREC VE YONTEMLER

Klinigimizde HT-1 tanis1 ile karaciger nakli yapilan
tiim hastalar calismaya déhil edildi. Caligsma i¢in etik
kurul onay1 Memorial Hastanesi Etik Kurul Bagkan-
lig1’dan, 29.04.2020 tarih ve karar no:2 olarak alindu.
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Caligma 2008 y1l1 Helsinki Deklarasyonu Prensiple-
ri’ne gore ilerletildi ve tamamlandi. Karaciger nakli
yapilan hastalarin tamami, Cocuk Hastaliklar1 Bes-
lenme ve Metabolizma boliimiinden tan1 konulmus
olarak bagvurdu. Tiim alic1 hastalar, klinigimizde uy-
gulanan rutin karaciger nakil hazirlik programina
gore hazirlandi. Rutin kan sayimi, koagiilasyon test-
leri, kapsamli biyokimya analizi, viral seroloji, kan
ve idrar kiiltiirlerinin yaninda tiim batin ultrason-
doppler, kontrastli toraks-batin tomografi ve hepatik
vaskiiler rekonstriiksiyon, akciger fonksiyon testleri ve
kardiyak incelemeler yapildi. Hem don6r hem alicilar
icin erigkin ve ¢ocuk hastalara uygun olarak; gastroen-
teroloji, gogiis hastaliklari, kardiyoloji, enfeksiyon has-
taliklar1 degerlendirmeleri yapildi. HCC saptanan
hastalarda, radyolojik incelemelerde karaciger dis1 me-
tastaz varlig1 ve makrovaskiiler tiiméor invazyonu kara-
ciger nakli i¢in kontrendikasyon kabul edildi ve bu
hastalara karaciger nakli yapilmadan onkoloji bolii-
miine refere edildi.

Klinigimiz, dondr kriterlerinde ilk olarak kan
grubu uyumu olmak sartiyla 4. derece akraba veya etik
kurul komisyonundan gecen adaylar dondr olarak kabul
edildi. Adaylarda 18-65 yas araliginda olmasi, %10’ un
altinda hepatosteatoz olmasi, homozigot faktor 5 Lei-
den ve/veya homozigot faktdr 2 mutasyonunun olma-
mas1 ve sistemik komorbiditesinin olmamasi1 sarti
arandi. Karaciger trifazik angiografi ile parankim ya-
pis1, vaskiiler anatomi ve Manyetik Rezonans Kolan-
jiopankreatografi ile biliyer anatomi goriintiilendi.
Tomografik olarak karaciger naklinde kullanilacak
greftin, ortalama agirlig1 hesaplandi ve kullanilacak
greft, alic1 hastanin yas ve kilosuna gore belirlendi.

Nakil sonras1 immiinsupresif tedavi olarak CNI
(tacrolimus veya siklosporin) ve prendisolon temelli
protokol uygulandi. ihtiyaca gére immiinsupresyona
mikofenolat mofetil eklendi. CNI dozlar, giinliik ola-
rak bakilan plazma diizeyine gore ayarlandi. Nakil son-
ras1 donemde hastalar ilk y1l en az ayda 1 kez, 2. yildan
sonra ihtiyaca gore 3-6 ayda bir poliklinikte goriilerek
takip edildi. HCC saptanan hastalarin poliklinik takip-
lerinde rutin olarak alfa-fetoproteine (AFP) bakildi,
nakil sonrasi ilk y1l 6 ayda bir olmak tizere sonraki yil-
larda yilda bir defa kontrastli batin MR/tomografi ve
toraks tomografisi ¢ekilerek HCC niiks kontrolil ya-
pildi
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ISTATISTIKSEL ANALIZ

Verilerin degerlenmesinde IBM SPSS 21 istatistik
paket programi kullanildi. Verilerin normal dagilima
uymadigindan medyan (en az-en fazla degerleri) ve
oratalama+standart sapma olarak verildi. Tamimlayici
tipte bir ¢calisma oldugundan istatistiksel karsilagtirma
yapilmadi.

I BULGULAR

Klinigimizde 2006-2020 yillar1 arasinda 1.203 has-
taya 1.246 karaciger nakli uygulandi. HT-1 tanisi ile
6 kiz, 5 erkek toplam 11 hasta ameliyat edildi. Has-
talarin yas ortalamas1t 8,5+7, viicut agirliklar
30,6+23,4, beden kitle indeksleri (BKI) ise 19,2+4,6
idi. Donor olarak 10 hastada 4. dereceye kadar olan
akrabalar kullanilirken, bir tanesinde donor etik kurul
onayli uzak akrabaydi.

Yedi kadin, 4 erkek donériin ortalama yasi
35,5+5,8 ve ortalama BKI 27,6+2,4 idi. Vericiler or-
talama 7+0,5 giinde taburcu oldular. Iki dondrde po-
stop akciger enfeksiyonu nedeni ile antibiyotik
kullanim1 gerekli olurken higbir dondrde major
komplikasyon goriilmedi.

Kullanilan greftler incelendiginde, bir tanesi kii-
clltiilmiis boyut (reduced size) olmak {izere 6 has-
taya sol lateral segment, 4 hastaya sag lob, 1 hastaya
da sol lob nakli yapildigi saptandi. Ortalama kullani-
lan greft agirlig1 442,7+£282 gr olarak hesaplandi. Ya-
pilan nakillerde greft/hasta kilo orani ortalama
%1,6+0,8 idi.

Nakil 6ncesi AFP degerleri incelendiginde, bir
hasta hari¢ tiim hastalar yiiksek AFP degerine sahipti.
En diisiik ve en yiiksek AFP degeri 8 ve 76.000 U/mL
olmak tizere ortalama 10,682+22,612 U/mL olarak
hesaplandi.

Karaciger nakil endikasyonu 3 hastada siroz ve
komplikasyonlari, 8 hastada ise degisik derecede kro-
nik karaciger hasar1 bulgular1 yaninda, medikal te-
davi ve diyet diizenlemesine ragmen ytikselen AFP
ve/veya radyolojik HCC siiphesi idi.

Karaciger yetersizligi endikasyonu ile ameliyat
edilen 3 hastada ameliyat 6ncesi AFP degerleri 890,
5.068 ve 76.000 U/mL gibi yliksek olmasina ragmen
histolojik olarak tiimdr tespit edilmedi.

Radyolojik goriintiilemelerde, ameliyat dncesi
HCC diisiiniilen 6 hastanin tamaminda kanser sap-
tand1. Bu 6 hastanin bir tanesinde AFP degeri normal
olmakla birlikte digerlerinde yiiksekti. Radyolojik
olarak HCC saptanmayan ve hizli AFP yiikselisi ne-
deni ile nakil yapilan 2 hastanin bir tanesinde ¢ok
odaklit HCC saptanirken, digerinde kanser saptan-
madi. Kanser saptanmayan hastanin patolojik incele-
mesinde displastik nodiiller mevcuttu (Tablo 1).

HCC tiimdr yiikii incelendiginde, toplam tiimor
cap1 olarak ortalama 5,1+4,7 cm oldugu goézlendi.
Dort (%57) hastanin Milan kriterleri i¢inde oldugu,
diger 3 hastanin ise (%43) Milan dis1 oldugu goriildii.
Tiimor sayisi olarak 4 hastada tek lezyon ve 3 has-
tada tek lobda ¢ok odakli lezyon oldugu saptandi.

TABLO 1: HT-1 nedeni ile karaciger nakli yapilan hastalarin bilgileri.

Hastalar  Cinsiyet Yas Kilo Nakil nedeni

1 K 1,1 8,6 Karaciger yetersizligi
2 K 1,4 9 Karaciger yetersizligi
3 K 15 12 HCC

4 E 38 15 Karaciger yetersizligi
5 K 47 15 HCC

6 E 6,1 18 HCC

7 K 1.3 38 HCC

8 K 1,4 39 HCC

9 E 14,3 76 HCC

10 E 15,6 40 HCC

1 E 225 66 HCC

Ameliyat oncesi AFP  Nakil dncesi Radyolojik HCC ~ Patoloji incelemede HCC

76000 0 0
5068 0 0
832 0 HCC
890 0 0
8 1 HCC
109 0 Displastik nodiil
141 1 HCC
1217 1 HCC
19309 1 HCC
13828 1 HCC
107 1 HCC

HT-1: Tirozinemi Tip |; AFP: Alfa-fetoprotein; HCC: Hepatoselliiler karsinom.

140



Altan ALIM ve ark.

Turkiye Klinikleri J Pediatr. 2021;30(2):138-44

Tiimor biyolojisi incelendiginde 2 hastada iyi di-
feransiye, 1 hastada kotii diferansiye ve 4 hastada orta
diferansiye HCC oldugu, bir hastada mikrovaskiiler
invazyon oldugu diger hastalarin patolojik inceleme-
lerinde ise makrovaskiiler, mikrovaskiiler, perindral
ve lenfatik invazyon olmadigi goriildii. Yurt disindan
tarafimiza bagvuran, HT-1 nedeni ile tedavi altinda
olmayan ve ameliyat Oncesi timdr yiikii fazla olan,
patolojik incelemede mikrovaskiiler invazyon bulu-
nan (15 cm) bir hastada 6. ay kontroliinde AFP dege-
rinin tekrar yiikseldigi ve toraks tomografisinde
akcigerde multiple metastaz oldugu saptandi (Resim
1) (Sekil 1).

Nakil yapilan hastalarin postoperatif izlemle-
rinde, 4 hastada minér komplikasyon gelistigi g6z-
lendi. Major komplikasyon gelisen tek hastaya
plevral efiizyonu igin tiip torakostomi gerekti. Orta-

RESIM 1: Dis {ilkeden karaciger nakii icin refere edilen gecikmis vaka. Ameliyat
sonrasl 6. ayda tekrar alfa-fetoprotein ylkselmesi ve multiple akciger metastazlari
ortaya ciktl.

Nakil Sonras alfa-fetoprotein seyri

600
500
400
300
200

100

4.ay 6. ay (Niiks) 7.ay

—=@=Seri 1

SEKIL 1: Nakil sonras 6. ayda hepatoselliiler karsinom niiksii saptanan hastanin
alfa-fetoprotein seyri.
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lama hastanede yatis siiresi, ameliyat sonrasi
16,3+3,4 glindii. Hastalarin ortalama takip siiresi,
4,6£3,4 y1l olup tiim hastalar halen yasamaktadir. Yu-
karida belirtildigi gibi 1 hasta, postoperatif 6. ayda
ortaya ¢ikan ¢oklu akciger metastazi ile takip edil-
mektedir.

I TARTISMA

HT-1 otozomal resesif genetik gecis gosteren, fuma-
rilasetat hidrolaz enzim eksikligi nedeni ile trozin me-
tabolizmasinda yikim basamaklarinda bozukluk
olusturan ve dokularda toksik etkili fumarilasetoase-
taz, maleylasetoasetat ve siiksinilaston birikimi ile ka-
rakterize c¢oklu sistem tutulumu gozlenen bir
dogumsal metabolizma hastaligidir. Akut (6 aydan
once bulgu veren) ve kronik (6-12 ay arasi bulgu
veren) olarak 2 alt tipi tanimlanmistir. Hastalarda ka-
raciger, bobrek ve merkez sinir sistemi tutulumu goz-
lenir. Ender olarak kalp tutulumu ve pankreas
tutulumu bildirilmektedir. Akut tirozinemi hastala-
rinda, agir karaciger yetersizligi 6n planda iken kro-
nik olgularda siroz ve kronik karaciger disfonksiyon
bulgular1 gézlenir. Fanconi tipi renal tubuler asidoz
(RTA) ve hipofosfatemik rasitizm 6ne ¢ikan bobrek
tutulumu bulgularidir. Tedavi edilmeyen hastalarda,
porfiri benzeri lethal seyirli olabilen akut periferik
noropati ataklar1 gelisebilmektedir. Hastaligin en
o6nemli uzun donem komplikasyonlar1 arasinda HCC
gelisimi bulunmaktadir.'

HT-1 hastalarinda, biriken fumarilasetoase-
taz/maleylasetoasetatin siroz ve HCC gelisimine
neden oldugu diisiiniilmektedir. NTBC tedavisinin,
karaciger hastaligini koruma yoniinde etkinligi bi-
linse de 6zellikle geg tan1 konulan HT-1 hastalarinin,
hayatlarinin bir doneminde HCC ile karsilagma ihti-
malinin halen %37-%50 arasinda oldugu vurgulan-
maktadir.>

Son donemlerde, HT-1"de erken tani ve tedaviye
baslamanin hastaligin komplikasyonlarinin azaltici
veya geciktirici etkisi onem kazanmustir. Bazi ¢alig-
malarda, yenidogan tarama testleri sirasinda tani ko-
yulan hastalarin, erken NTBC tedavisi altinda
karaciger ve diger sistemik tutulum belirti ve bulgu-
larinin geciktigi ve takip edilen hastalardan higbirin
karaciger nakline ihtiya¢ duymadigi bildirilmistir.”*
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Bu bilgiler 15181nda, yenidogan tarama testlerinin
rutin yapilmasi, hastaligin erken tani ve tedavi ile olu-
sabilecek komplikasyonlarin dnlenebilmesi i¢in basit
ve ¢ok dnemli oldugu vurgulanmalidir.

Bobrek tutulumu, HT-1"in seyrinde sik kargila-
silan bir durum olmakla beraber erken yasta baglani-
lan NTBC tedavisinin karaciger fonksiyonlarini
diizeltme, ndrolojik bulgular1 engelleme yaninda bob-
rek fonksiyonlarini {izerine de koruyucu etkisi var-
dir.”® Bununla birlikte karaciger nakli yapilan
olgularda kullanilan kalsinérin inhibitdrlerinin [cal-
cineurin inhibitors (CNI)] sinirda giden bobrek fonk-
siyon bozuklugu olan, dzellikle GFR’nin %40’ nin
altinda oldugu olgularda, var olan durumu agirlasti-
rabilecegi ve bobrek fonksiyonlarinda uzun dénemde
bozulma yapabilecegi unutulmamalidir.’

Serimizde 3 hastaya, erken donem karaciger ye-
tersizligi nedeni ile karaciger nakli yapilmistir. Bu 3
hastanin ge¢misi sorgulandiginda, HT-1 tanisinin ka-
raciger fonksiyon bozuklugu ortaya ¢iktiktan sonra
konuldugu saptanmaigtir ve nakil dncesi NTBC teda-
visi almamislardir. Hastalarimizdaki bu durum,
NTBC tedavisinin erken baglanmasi gerekliligi ve
sistemik koruyucu etkisi ile literatiir ile uyumludur.

HCC varliginin saptanmasi i¢in AFP degeri ve
stipheli hastalarda trifazik kontrastli karaciger tomo-
grafisi (BT)/manyetik rezonans goriintiileme (MRI)
2 ana test olarak 6n plana ¢ikmaktadir. HT-1 hastala-
rinda AFP yiiksekliginin malignite diginda hastaligin
seyri ile yliksek olabilecegi ve NTBC tedavisinin et-
kinliginin takibi i¢in kullanilabildigi bilinmektedir.'°
Kontrastlt BT veya MRI tetkiklerinin karaciger kit-
lelerinin tanisinda oldukea etkili yontemler olmakla
birlikte, kii¢iik caplt HCC’lerde yalanci negatif sonug
verdigi bir gergektir. Tiim bunlar diisiiniildiglinde,
karaciger fonksiyonlari bozulmamig HT-1’1i hastala-
rin HCC takip ve nakil karar1 dikkatli incelenmesi ge-
reken bir konudur.

Serimizde, radyolojik bulgu olarak HCC nedeni
ile nakil yapilan 6 hastanin tamaminda HCC oldugu
saptanmugtir. Radyolojik olarak tamamen normal olan
2 hastada, hizl1 yiikselen AFP nedeni ile HCC diisii-
niilmiis ve nakil sonrasi patolojik incelemelerinde bir
tanesinde alti odakta HCC oldugu goriilmistiir
(Resim 2). Digerinde ise kanser saptanmamis olup
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RESIM 2: Radyolojik olarak hepatoselliiler karsinom saptanmayan, diyet ve me-
dikal tedavi diizenlenmesine ragmen alfa-fetoprotein yiikselmesi devam eden
hasta. Karacigerinde 6 odakta orta diferansiye hepatoselliiler karsinom saptand.

displastik nodiillerin oldugu dikkati ¢ekmistir. Bu
durum, karaciger yetersizlik bulgular1 olmayan HT-1
tanil1 hastalar1 HCC agisindan degerlendirirken, tek
basima AFP veya tek basina radyolojik incelemelerin
yeterli olmadigini; AFP, Tomografi ve MRI bulgula-
rinin mutlaka NTBC tedavisi ve diyetin diizenlen-
mesi ile birlestirilerek klinik bir sonug ¢ikartilmasi
gerektigini gostermektedir.

HT-1"li hastalarda karaciger nakil zamanlamast,
karaciger nakil merkezleri ile konsiiltasyon yapilarak
ilgili kilavuzlar olusturulmustur.!' Bu hasta grubunda,
siroz gelisimi ve HCC gelisme riskinin yiiksek ol-
mast karaciger nakli egiliminin artmasini mantikli
hale getirmektedir. Basarili ve zamaninda yapilan
bir karaciger nakli, hastaligin kesin tedavisi gibi go-
riinmektedir. Buna karsilik karaciger naklinin cerrahi
mortalitesi ve komplikasyonlari, hayat boyu kulla-
nilacak olan immiinsupresyon, malignite riski ve
uzun zamanda tekrar karaciger nakli ihtiyact olabi-
lecegi gercegi nedeni ile hastalar ¢ok iyi incelenmeli
ve secilmelidir. Klinigimize bagvuran ya da konsiilte
edilen hastalarda olusturdugumuz algoritma dogrul-
tusunda c¢alisarak karaciger nakil veya takip gerekli-
ligini Cocuk Beslenme ve Metabolizma Birimleri ile
birlikte degerlendirmekteyiz (Sekil 2).

Hastalar ve dondrlerin sonuglari incelediginde
hi¢bir dondrde major komplikasyon gelismemistir.
Nakil yapilan 11 hastanin tamami halen yasamakta
olup, ameliyat sonrasi erken dénemde, bir hastada be-
lirgin plevral eflizyon nedeni ile tiip torakostomi yer-
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Radyolojik

Hepatoselltler
karsinom

Yikselen AFP

Normal Radyoloji
Herediter b

Trozinemi Tip-1

Normal AFP

Medikal tedavi diizenle|

Diyet diizenle

Karaciger Nakli

Yikselen AFP

| Dugen AFP

Karaciger Nakli

Karaciger yetersizligi yokl

Normal Radyoloji

Karaciger Nakli

Karaciger Yetersizligi

SEKIL 2: Sisli Memorial Hastanesi, Organ Nakli bolimii, HT-1 karaciger nakil algoritmasi.

lestirilmesi diginda higbir hastada major komplikasyon
saptanmamustir. Klinigimizde yapilan diger nakillere
oranla HT-1"li hastalarda yapilan, nakillerin sonug ve
sagkalim1 oldukga iyi olup komplikasyonlar: oldukca
diisiik orandadir (Tablo 2). Ortaya ¢ikan bu basarili so-
nuglar; 1) Hastalarin daha 6nce gegirilmis cerrahi giri-
simlerinin olmamast ve normale yakin karaciger
morfolojisi olmasi 2) Hastalarin ameliyata siroz has-
talar1 ile karsilastirlldiginda agir malniitrisyon ya da
yiiksek MELD skoru ile girmemesi 3) Elektif ameliyat
nedeni ile en uygun dondr ve metabolik-fizik olarak
en iyi durumdaki alicinin ameliyata alinmasi 4) Pedi-
atrik metabolizma hastaliklar1 bolimii ile ameliyat 6n-
cesi ve sonrast tedavi yaklagiminda yakin isbirligi
icinde olunmasi ile iliskilendirilmistir.

[l SONUG

HT-1 multisistemik, 6liimciil komplikasyonlarla sey-
reden genetik bir hastaliktir. Karaciger yetersizligi ve
HCC siiphesi olan hastalar i¢in canli vericili karaci-
ger nakli son derece etkin ve tedavi edici bir cerrahi
uygulamadir. HCC tanis1 i¢in AFP, tomografi ve MRI
ayr1 ayri yeterli olmayip, klinik olarak hepsinin bir-
likte degerlendirilmesi gerekmektedir. Tedavi altinda
iken hizla yiikselmeye baslayan AFP degeri HCC agi-
sindan 6nemli bir risk teskil etmektedir. Karaciger
nakli planlanan hastalarin bobrek fonksiyonlar agi-
sindan da dikkatlice degerlendirilmesi, bobrek yeter-
sizligi ile seyreden hastalarda bobrek-karaciger
kombine nakli glindeme getirilmelidir.
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TABLO 2: HT-1 nedeni ile karaciger nakli yapilan hastalarin
sonuglarinin diger karaciger nakil hastalari ile karsilastirimasi
(10. yil tamamlayan hasta bulunmamaktadir).

Hasta Sayist  1.yil  3.yil 5.yl 10. yil
Tiim hastalar 1203 860 816 788 749
Cocuk yas grubu 372 850 830 809 79,3
HT-1 11 100,0 100,0  100,0
HT-1: Tirozinemi Tip |.
Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan aragtirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantist bulunan herhangi bir ilag¢ firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karari olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmamigtir.

Cikar Catismast

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite iiye-
ligi veya iiyeleri ile iligkisi, danigsmanlik, bilirkisilik, herhangi bir

firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlart yoktur.
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