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1. GIRIS VE AMAC

Portal Hipertansiyon (PH); normal kosullarda; 5-7 mm-Hg olan Portal Ven
(PV) basincinin patolojik nedenler ile 10 mm-Hg’ nin iizerine ve Hepatik Vendz

Basing Gradientinin (HVPG) ise 6 mm-Hg nin iizerine ¢ikmasidir.[1, 2]

Sirotik portal hipertansiyon, artmis sinusoidal dirence bagli olarak gelisen
artmis hepatik venoz basing gradientine sekonder ortaya g¢ikarken non-sirotik
portal hipertansiyon normal veya orta derecede artmis hepatik ven basing

gradienti ile seyreden primer olarak vaskiiler nedenlere dayali bir hastaliktir. [1]

PHT nun getirdigi klinik sendrom farkl: etiyolojilere bagli olmakla beraber
etiyoloji vaskiiler direncin arttig1 anatomik bolgeye gore temelde pre-sinusoidal,
sinusoidal ve post-sinusoidal olarak incelemek miimkiindiir.[3] Sinusoidal
nedenler dogal olarak hepatik nedenlere bagli olusurken; pre-sinusoidal ve post-

sinusoidal nedenler ekstrahepatik nedenlerden olusur.[3]

Pre-sinusoidal ekstrahepatik portal ven obstruksiyonu (EHPVO) non-
sirotik portal hipertansiyon etiyolojisinde onemli bir yere sahiptir ve ozellikle

pediatrik populasyonda %70’e varan oranlarda idiyopatik olarak goriiliir. [1]

Idiyopatik portal hipertansiyon (IPH) genel olarak diisiik sosyoekonomik
bolgelerden bildirilmesine ragmen diinyanin her cografyasinda vakalara
rastlanmaktadir. Ozellikle artan HIV epidemisine sekonder olarak artan vakalar
bildirilmistir.[3, 4] Idiyopatik portal hipertansiyon (IPH) kadin cinsiyette daha sik

gorilmektedir.[5, 6]



EHPVO, non-sirotik pediatrik populasyonda klinikte 06zefagus varis
kanamas1 olarak prezente olurken mortalitesi % 3-10 olarak bildirilmistir.
EHPVO’ya sahip ¢ocuklar cerrahi miidahaleye kadar en az bes varisel kanama
atag1 gecirmektedir. Endoskopik girisimler % 90’a varan oranda varis
kanamalarin1 tedavi ederken PV basincini diisiiriicii etkileri olmadigindan bu
hastalar yiiksek kanama oranlarina sahiptir ve endoskopik girisimler kalic1 ¢dziim

sunmamaktadir. [2, 7]

Hematolojik hipersplenizm; artmig portal ven (PV) basincina bagli olusan
splenik ven (SV) basing artist ile kan sekilli elemanlarinin artmis yikimi ile
karakterizedir. Artmis retikulosit sayist (> %2.5) varliginda bir hiicre serisinin
(hemoglobin seviyesi <10 g/dL; total l6kosit sayis1 <4000/mm3 ve/veya trombosit

<100.000/mm3) supresyonu ve periferik yaymanin bu durumla uyumlugudur. [8]

Klinik olarak anlamli hipersplenizm hematolojik hipersplenizmin yani sira
bir veya daha fazla klinik semptomun (anemi nedenli yorgunluk, halsizlik, okul
basarisinda diisme veya gastrointestinal kanama olmaksizin kan transfiizyon
ithtiyaci veya hemoraji, ekimoz, petesi, epistaksis, dis eti kanamalar1 gibi kanama

diyatezleri ile tekrarlayan enfeksiyonlar) bir arada olmasidir. [8]

Hastalarin biiytlik bir kisminda splenomegali ve hipersplenizm mevcuttur;
ancak hastalarin ¢ogu asemptomatiktir.[5] Bununla beraber varis kanamasi ile
beraber goriilen en sik klinik prezentasyon hipersplenizmdir. %?27-87 oraninda

goriilen anemiyi trombositopeni ve 16kopeni takip eder.[7]



Tedavide; koordineli olarak kullanilmasi1 gereken; Medikal, Endoskopik,

Radyolojik ve Cerrahi olmak iizere 4 ana yontem s6z konusudur.[2]

EHPVO nedeniyle olusan varis kanamalarinda endoskopik skleroterapi ve
endoskopik band ligasyon kolay uygulanabilirligi, atravmatik olmasi ile kolay
ulagilabilir olmasi ve kanayan varisel venin oblitere edilmesi ile yeniden
kanamalarin engellenmesinde son yillarda gittik¢ce siklagsan bir uygulamadir.[9]
Ancak Fibrin Glue enjeksiyonu sonrasi yeniden kanama oranlart % 23-50

oraninda devamlilik gostermektedir.[10]

Proksimal splenorenal sant (PSRS) cerrahisinin gastrik varisler nedeniyle
kanayan hastalarda yeniden kanamanin ve hipersplenizmin 6nlenmesi agisindan
kabul edilebilir morbidite ve mortalite oranlar1 oldukga etkin bir tedavi yontemi

olabilecegi diistiniilmektedir.[10]

Bu calismada 2018-2023 yillar arasinda Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Genel Cerrahi Klinigine basvuran/refere edilen non-sirotik portal hipertansiyon
nedeniyle splenorenal sant cerrahisi gerceklestirilen hastalarin ameliyat sonrasi
hipersplenizm  klinik  6zelliklerinin  retrospektif olarak degerlendirilmesi

amaclanmustir.



2. GENEL BILGILER

2.1 Karaciger Anatomisi

Karaciger, agirligr eriskinlerde viicut agirliginin yaklasik % 2’sini (1400-
1800 gr.) olusturan viicudun en biiyiik solid organidir.[2] Abdominal kavitede sag
iist kadranda diyafram altinda bulunur ve kostal kafes tarafindan korunur ve
kirmizimsi kahverengi fibroz kapsiil olan Glisson kapsiilii ile sarilmistir.[11] Safra
kesesi yatagi ve karaciger posterior yiizeyinde yer alan ve diyafram ile direkt

iligkili bolge olan area nuda Glisson kapsiiliiniin olmadig: alanlardir.[12]

Karaciger c¢esitli ligamantdoz baglar ile anatomik pozisyonunu korur.
Ligamentum teres hepatis (round ligament), oblitere olmus vena umblicalis
(umblikal ven) kalintisidir ve ligamentum falciforme (falsiform ligament)
onilinden karaciger sol hilusuna girer. Falsiform ligament karacigeri sol lateral ve
sol medial segmentleri umblikal fissiir boyunda ayirarak karacigeri karin on
duvarina baglar. Bu plan derininde lobus caudatus (kaudat lob) ile sol lateral
segment arasinda oblitere ductus venosus’un olusturdugu fibroz ligament Arantius
ligamenti mevcuttur. Sag ve solda karacigeri diyaframa sabitleyen iki adet
triangular ligament mevcuttur ve buradan anterior karaciger yiizeyine dogru

koroner ligamentler uzanir.[11]



Inferior vena kava

Orta hepatik ven
Sol hepatik ven

Hepatik arter

Portal ven
Safra kanal

Sekil 1: Couinaud tarafindan tanimlanan karacigerin segmenter anatomisi[2]

Safra kesesi yatagi ile vena cava infeiror (VCI) sol kenar1 arasindan ¢izilen
hayali ¢izgi olan Cantlie ¢izgisi ile sag ve sol karaciger lobu birbirinden ayrilir.
Canlie c¢izgisinin izdiisiimiinde de orta hepatik ven bulunur. Couinaud, Cantlie
cizgisinin saginda 4, solunda 3 olmak iizere 7 segment tanimlamistir. Merkezi
lokalizasyonda bulunan ve hemen her segmentle komsulugu bulunan kaudat lob
ise segment 1 olarak adlandirilarak karacigeri toplam 8 anatomik parankim
parcasina ayrrmistir. Bu 8 segmentin her birinin kendine ait arter, safra kanal,

portal veni ve hepatik veni mevcuttur.[2]

Bismuth tarafindan 1982’de Couinaud’un 1957’de tanimladig1 fonksiyonel
segmenter karaciger anatomisi diizenlenmistir. Orta hepatik ven karacigeri sag ve
sol loblara; sag hepatik ven sag lobu anterior ve posterior loblara, sol hepatik ven
ise sol lobu medial ve lateral loblara ayirir. Sag ve sol loblarin arasinda segment 1

adiyla ayr1 bir lob olarak kaudat lob tanimlanir. Couinaud, kaudat lobtan



baslayarak kaudat lobu segment I olarak tanimlamak iizere karaciger
segmentlerini numaralandirmistir. Segment II ve segment III; sol lateral segmenti
icerirken segment IV sol medial segmenti igerir. Segment IV; segment [Va ve
segment IVb olarak alt segmentlere ayrilir. Segment IVa, diyaframin hemen
altinda sefal tarafta bulunurken; segment IVb falsiform ligamenti de kapsayarak
segment II’ye komsudur. Segment IVb kaudalde safra kesesi yatagina komsudur.
Kuadrat lob eski bir terimdir ve segment IV’ii veya sol medial segmenti ifade
eder; ancak tercih edilen terim segment IV veya sol medial segmenttir. Sag lob ise
segment V, VI, VII ve VIII’den olusur. Segment V ve VIII sag anterior lobu;

segment VI ve VII ise sag posterior lobu olusturur.[13]

2.2 Vaskiiler Anatomi

Karaciger anatomik olarak dual kanlanma gdsteren bir organdir. Portal ven
(PV) karacigere giren kanin % 75-80’ini karsilarken hepatik arter (HA) karacigere
giren kanin % 20-25’ini karsilar. PV bagirsaklardan emilen nutrisyonel igerikten

zengin kani tagirken, HA karacigerin oksijenlenmis kan ihtiyacini karsilar. [2, 13]
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0
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Sekil 2:Portal vendz anatomi[2]

Inferior
mesenteric v.

Superior mesenteric v.

Sekil 3: Portal ven6z anatomi[4]

Karacigerin vendz direnaji sag, sol ve orta hepatik venler araciligiyla
suprahepatik VCI’a olmaktadir. V,VL,VII ve VIII segmentlerini sag hepatik ven;

segment IV ve kismi olarak V ile VIII’i orta hepatik ven direne ederken sol



hepatik ven ise segment II ve III'ii direne eder. Kaudat lob ise direkt olarak
retrohepatik venler ile VCI’agilir.[13, 14] Olgularin biiyiik kisminda sol ve orta
hepatik ven birleserek ortak bir trunkus olusturur sonrasinda ortak trunkus
vasitastyla VCI’a acilirlar. Sag hepatik ven ise ekstrahepatik olarak yaklasik 1
cm’lik bir seyirden sonra VCI’a agilir. [15] Hepatik vendz sistemin arter ve bilier
sistemden Onemli farki hepatik vendz sistemde segmentler arasi vendz
baglantilarin varhigidir ki bu intrahepatik baglantilar sayesinde major olmayan
venlerin cerrahi sirasinda kesilmesi ve/veya baglanmasi sonrasinda segmentlerin
vendz direnajinda problem izlenmemektedir.[16]

Portal ven (PV), superior mezenterik ven (SMV) ve splenik ven (SV)’in
birlesmesi ile olusur. Inferior mezenterik ven (IMV) genelde birlesim 6ncesinde
SV’e dokiiliir. Portal ven, koledok ve hepatik arter ile hepatoduodenal ligaman
icinde seyreder ve karaciger hilus seviyesinde sag ve sol dallara ayrilir. (Sekil 2)
Sag ana portal ven ise anterior ve posterior dallara ayrilir. Segment V ve VIII sag
anterior dal, segment VI-VII ise posterior dal tarafindan beslenir. Segment II ve
IIT sol ana portal ven ile beslenirken, inferior dallar segment IV’ii besler. [15]
Portal ven mide, pankreas, dalak, ince bagirsak ve kalin bagirsagin biiyilik
kisminin splanknik kanmi sistemik dolagima ge¢cmeden Once karacigere getirir.
Portal vende valviiler sistem yoktur ve sistemin basinci basinci 3-5 mm-Hg
araligindadir ve kan 20-30 cm/sn hizla hepatopedal akim gdsterir Portal vene
pilorik ven, superior pankreatikodudodenal ven veya sol gastrik ven (koroner ven)

akar. (Sekil 3) Ozellikle koroner ven portal hipertansiyonda genisler ve terse



donen akimla alt 6zefagus ve proksimal midede varislerin olusmasina neden
olur.[2, 13]

Common hepatik arter siklikla ¢olyak trunkustan c¢ikar. Colyak trunkustan
cikan diger iki arter ise splenik arter ve sol gastrik arterdir. “Common hepatik
arter” gastroduodenal arter (GDA) dalin1 verdikten sonra “proper hepatik arter”
adin1 alarak karacigere ilerler ve proper hepatik arter sag ve sol hepatik arter
seklinde dallanarak parankime girer. Hepatik arterin karacigere girerken birgok
varyasyonu mevcuttur. En sik varyasyon superior mezenterik arter (SMA)’den
cikan ve sag karacigerin domninant arteri olarak gorev yapan sag “replaced”

hepatik arter varligidir (%20).[2, 15] (Sekil 4)

W

Replaced right hepatic Replaced left hepatic artery

artery from SMA (10%—15%) from left gastric artery (3%—10%)
Replaced right and replaced left Completely replaced common
hepatic arteries (1%—2%) hepatic artery from SMA (1%—2%)

Sekil 4: Common hepatik arter varyasyonlari[4]



2.3 Safra Yollar1 Anatomisi

Karacigerde iiretilen safra, intrahepatik safra kanallar1 boyunca ilerleyerek
duodenuma ulastirilir. Intrahepatik safra yollar1 sag ve sol hepatik kanallarin
terminal dallaridir. Bu terminal dallar kendilerine ait portal ven ve hepatik arter

dallar1 portal triadi bir diger deyisle portal pedikiilii olustururlar.

Y o
* X
T
Fof
A

Sekil 5: Safra yollar1 varyasyonlari[2]
ra: Sag anterior (right anterior) lh: Sol hepatik (left hepatic)

rp: Sag posterior (left posterior)
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Sag hepatik kanal sag lob segmentlerini direne ederken bunu, anterior dali
segment V ve VIII'i; posterior dali ise segment VI ve VII'yi direne ederek yapar.
Sol hepatik kanal ise segment II, III ve IV’i direne eder.[13, 17] Kaudat lobun
kendine ait bir safra direnaji mevcuttur ve genelde her iki sisteme de direne olur;
ancak % 15 oraninda sadece sol sisteme, % 5 oraninda ise sadece sag sisteme

direne olabilir.[13] (Sekil 5)

Sag hepatik kanal ve sol hepatik kanal “ana hepatik safra kanali”ni
olusturmak iizere konfluens diizeyinde birlesir; ancak sagdaki dallarin
birlesmeden ayr1 ayr1 ve farkli seviyelerde sol safra kanalina agildig

varyasyonlara sik rastlanir.[2]

Ana hepatik safra kanali 10-15 cm. uzunlugunda genelde 6 mm.
genisliginde olup sistik kanal ile safra kesesi ile baglantilidir. Sistik kanal 1-4 cm.
uzunlukta olup ana hepatik kanalina agilir ve bdylece karacigerde iiretilen ve safra
kesesinde depolanan safrayr duodenuma ulastiran koledok kanali olusur. Koledok
kanali 4-9 mm. genigliginde ve yaklasitk 7-8 cm. uzunlugundadir. Koledok
hepatoduodenal ligament icerisinde, portal venin anteriorunda, hepatik arterin ise
lateralinde yer alir ve ana pankreatik kanal ile birleserek duodenum 2. kitaya

acilir.[15]

2.4 Noral Inervasyon ve Lenfatik Sistem

Karacigerin parasempatik inervasyonu sag vagus sinirinden gelen anterior

hepatik dal ile sol vagus sinirinden gelen posterior hepatik dal ile gercgeklesir.

11



Sempatik inervasyon ise Nervus splanchnicus thoracicus major ve ¢olyak
gangliyonlar araciligi ile gergeklesir. Sag skapula, sag omuz ve sirtin sag yarisina
yansiyan agridan sorumlu sinir ise sag frenik sinir olmaktadir ki genelde Glisson

kapstiliindeki gerilmeler veya diyafram iritasyonu ile uyarilir.[13]

Derin ve vyiizeyel lenf ag fonksiyonel vaskiilobilier anatomik
organizasyonu takip etmez. Yiizeyel lenfatik sistem Glisson kapsiiliinde yer alir ve
toraks ve abdominal bdlgesel lenf nodlarina direne olur. Lenf damarlar1 anterior

ve lateral frenik lenf nodlarina dokuliir.

Posterior lenfatik direnaj ise parakardiak lenf nodlarma veya ¢6lyak lenf
nodlarina direne olur. Derin lenfatik direnaj ise lateral frenik nodlarina direne

olur.[18]

2.5 Karaciger Fonksiyonlar1

Karaciger, viicudun en biliylik organidir ve viicudun hemen biitiin
metabolik olaylarinda gorevi vardir; albumin, koagiilasyon faktdrleri, fibrinolitik
sistem elemanlar1 ve kompleman sistemi elemanlar1 basta olmak {izere

dolagimdaki plazma proteinlerinin iiretimi ve saliverilmesinden sorumludur.[13]

HEM metabolizmasi sonucu ortaya ¢ikan bilirubin albumin ile baglanarak
karacigere tasimnir ve burada glukuronik ile konjuge edilerek suda ¢oziilebilir

formuna dontistiiriiliir ve safra yolu ile atilir.[13]
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Kan dolagimindaki besin maddelerinin ve vitaminlerin emilim, depolanma
ve dagitilmasinda biiyiik oranda rol alir. Karbonihidrat metabolizmasinda gérev
alarak kan sekerinin regulasyonunda ve lipoproteinlerin tiretimindeki gorevi ile

lipid metabolizmasinda 6nemli rol oynar.[19] [20]

Ayn1 zamanda protein yikimi ve aminoasit metabolizmasinda dnemli rol

oynar.[19]

Cok sayida toksinin yikilmasi ve konjuge edilerek zararsiz metabolitlere
dontistiiriilmesinde goérev alir. Ekzokrin fonksiyonu olan safra iiretimi ile

gastrointestinal sistemde lipid sindirimine yardimci1 olur.[20]

2.6 Portal Hipertansiyon

2.6.1 Tamim

Portal Hipertansiyon (PHT); normal kosullarda; 5-7 mm-Hg olan Portal
Ven (PV) basmcinin patolojik nedenler ile 10 mm-Hg’nin iizerine ve Hepatik
Vendz Basing Gradientinin (HVPG) ise 6 mm-Hg nin {izerine c¢ikmasiyla

karakterize bir sendromdur.[1, 2]

Portal venoz sistem valv sistemi olmayan ve dalak, pankreas, safra kesesi
ve gastrointestinal sistemin abdominal kesiminden kani alan sistemdir. Portal
venin kollateral dallar1 sistemik dolasima da kan vermektedir ve bu kolleteral
bileskeler gastroozefajiyal bileske, anal kanal, falsiform ligament, splenik vendz

yatak, sol renal ven ve retroperitona ger¢eklesmektedir.[13] Normal portal vendz
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basing 5-7 mm-Hg olup bu basingta bir miktar portal kan s6z konusu venoz

kollateraller araciligiyla sistemik dolasima gegmektedir.

2.6.2 Tam

Portal hipertansiyon tanisi birgok yolla koyulabilmektedir. PHT kardinal

bulgulart:

1. Porto-kaval kolleterallerdeki dilatasyonlar (6zefagus varisleri,

hemoroidler, umblikal herni vb.)

2. Splenomegali +/- hipersplenizm
3. Assit
4. Karaciger yetmezligi +/- ensefalopati’dir.

Kardinal bulgulara ek olarak; spontan bakteriyel peritonit, hepatorenal
sendrom, portal hipertansif gastropati, biliopati ve kolopati, hepatopulmoner
sendrom, portopulmoner hipertansiyon, kardiomyopati, sistemik enfeksiyonlara

duyarhiligin artmasi, tiimor gelisimi gibi bulgular tabloya eklenebilir [2, 21]

Klinik olarak sirozu olan hastalarda asit varligi, 6zefagogastroskopide
varis varligi veya her ikisinin de mevcudiyeti portal hipertansiyon varligini
destekler. Doppler Ultrasonografi (Doppler USG), Bilgisayarli Tomografi
Anjiyografi (BTA) ve Manyetik Rezonans Goriintileme (MRI) portal
hipertansiyon tanisinda; taniyr destekleyici splenomegali, portal ven
genislemesini, portal ven okliizyonu, kollateral damarlarin olusumunu gostermesi
ile taniya yardimcidir. Mevcut trombositopeni varligi, serum assit-albumin

gradienti 1.1 g/dL veya lizeri assit varlig1 ek olarak yardimcidir; ancak tiim bunlar
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subklinik bir portal hipertansiyon varligin1 veya portal hipertansyon tipini ve

derecesini belirlemede yetersiz kalabilmektedir. [22]

Doppler USG, BTA ve MRI portal anatomiyi, portal kan akimini ve portal
hipertansiyonun etkilerini incelemede kullanilsa da portal vendz basincinin
objektif olarak belirlenmesi hepatik venografi ile miimkiin olmaktadir. Bunun igin
kullanilan yontem hepatik vene yerlestirilen balon kateter ile serbest hepatik
venoz basincin (FHVP) ve hepatik venoz kama basincinin (WHVP) 6l¢iilmesidir.
Hepatik vendz basing gradienti (HVPG), hepatik vendz kama basincindan, serbest
hepatik vendz basincinin ¢ikarilmasi ile hesaplanir. Buna gore; HVPG = WHVP-
FHPV ‘dir ve HVPG hepatik siniizoidlerin ve portal venin basincini verir. Klinik
olarak anlamli portal hipertansiyon HVPG’nin 10 mm-Hg’y1 asmasi ile meydana
gelir.[13] Ancak bu yontem invaziv oldugundan PHT tanisinda nadir olarak

kullanilan bir yontemdir.

Non-Sirotik IPH tanisi i¢in diger Kkaraciger hastaliklart ve portal
hipertansiyon nedenlerinin ekarte edilmesi gereklidir (Sekil 6) (Tablo 1). Belirgin
bir tan1 testinin olmamas: ile hastalarin 6nemli bir kismi yanlis tani ile siroz

hastasi olarak tan1 almaktadir. Genel olarak kriterler;

. Portal hipertansiyon belirtilerinin varlig1: gastroozefageal varislerin
varligi, assit varligi, splenomegali

o Siroz, ileri fibrozis veya portal hipertansiyona neden olabilecek
kronik karaciger hastaliklarinin yoklugu

. Hepatik venlerin veya portal venin trombozunun olmamasi [23-26]

15



2.6.3 Epidemiyoloji

Non-sirotik portal fibrosis, hepatoportal sklerosis, obliteratif portovenopati
ve non-sirotik portal hipertansiyon olarak da adlandirilan idiyopatik portal
hipertansiyon (IPH) karacigerin vaskiiler bir hastaligi olup nedeni bilinmeyen
etiyolojilere bagli olarak gelismektedir. Portal hipertansiyonun klinik 6zelliklerini
tastyan bu durumda hipersplenizmin eslik ettigi veya etmedigi orta-ileri seviye
splenomegali, korunmus karaciger fonksiyonlar1 ve patent hepatik venleri ve

portal ven mevcuttur. [3]

Non-sirotik IPH genel olarak diisiik sosyoekonomik seviyedeki gelismekte
olan iilkelerden bildirilse de diinyanin her bolgesinden vakalar mevcuttur. Hint
yarimadasinda geng¢ erkeklerde siklikla izlenirken, tersine Japonya ve Bati
diinyasinda kadinlarda siklikla izlenmektedir. Diinyada IPH varisal kanamalarda
ise yaklasitk % 10-20 oraninda izlenmektedir. [3] Japonya ve Hindistan’da
gergeklestirilen cesitli calismalarda Japonya’da 1970, Hindistan’da ise 1990’dan
bu yana insidansta gerileme izlenmistir ki bu gerileme sanitasyon ve hijyen
kurallarinin etkin uygulanmasi ile umblikal sepsisin 6nlenmesi ve c¢ocuklarda

tekrarlayan diare episodlarinin 6nlenmesine atfedilmektedir.[3, 5, 27, 28]
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l‘ Diagnostic Approach to Portal Hypertension l

Splenomegaly/Hypersplenism
Esophageal Varices
Ascites

Portovenous Collaterals

Portal Hypertension
* Chronic Viral Hepatitis B and/or C
* Nonalcoholic Steatohepatitis/Alcoholic Steatohepatitis
* Autcimmune Hepatitis
* Hereditary Hemochromatosis
*  Wilson Disease
*  Primary Biliary Cirrhosis
Confirmation of Patent Portal & Hepatic Veins

Exclude Cirrhosis & Causes of NCPH
by Liver Biopsy

Exclude Extrahepatic Conditions Causing Noncirrhotic Portal
Hypertension

I_ Idiopathic Noncirrhotic Portal Hypertension '

Sekil 6: Portal HT Tan1 algoritmasi [3]

+/- HVPG Measurement
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Ozellikle son yillarda HIV enfeksiyonuna sekonder olarak vakalarda artis

bildirilmistir.[29]

Tiirkiye’de incelenen 87 vakalik bir seride ise kadin erkek orami 1.48
olarak izlenmis olup kadinlarda hastalik 4. dekatta daha sik izlenirken erkeklerde

3. dekatta daha sik izlenmistir.[30]

2.6.4 Etiyoloji ve Klinik Ozellikler

Idiyopatik Portal Hipertansiyon (IPH) ve ekstrahepatik portal ven
obstruksiyonu (EHPVO), on-sirotik portal hipertansiyonun farkli yaslarda

prezente olan prototip hastaligini olusturur.[29]

PHT nun getirdigi klinik sendrom farkli etyolojilere bagli olmakla beraber
etiyoloji vaskiiler direncin arttif1 anatomik bolgeye gore temelde pre-sinusoidal,
sinusoidal ve post-sinusoidal nedenler olarak ii¢ kategoride incelenmektedir.[3,

13] (Tablo-2)

Pre-hepatik nedenlerde vaskiiler patolojiler agirlik gosterirken, hepatik
nedenler birgok hastaligin sinusoidleri etkiledigi seviyeye gore degismektedir.
Post-hepatik nedenler, karaciger vaskiiler yapilarindaki basinglar1 arttiracak

patolojiler olarak gbze ¢arpmaktadir. (Tablo-2)

Karacigerde siroz varligt olmaksizin gelisen portal hipertansiyonda
etiyolojisinde ekstrahepatik portal ven obstruksiyonu (EHPVO) 6nemli bir yere

sahiptir ve Ozellikle pediatrik populasyonda %70’e varan oranlarda idiyopatik
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olarak goriiliir. [1] Karaciger fonksiyonlariin korunmus olmasi ve normal bir

karaciger parankimi ile karakterize bir tablodur.[31]

Tablo 1: Tan1 Testleri

Zorunlu Tami Testleri' [5, 23, 32-36]

Anamnez e Eszamanli hastaliklar
e ilag, toksin maruziyeti
e Aile hikayesi

Kan Testleri e Diger karaciger hastaliklarinin nedenlerinin
dislanmasi (otoimmiin hepatit, kolestatik
hastaliklar, viral hepatit vb.)

e Hipersplenizmin varliginin degerlendirilmesi
(trombositopeni, I6kopeni, anemi)

Goriintiileme* e Splenomegali, kollateral veya asit gibi portal
hipertansiyonun radyolojik belirtilerinin
varliginin belirlenmesi

e Splanknik vendz akimin degerlendirilmesi

e Karaciger morfolojisinin, parankiminin ve
safra agacinin degerlendirilmesi

Karaciger Biyopsisi e Siroz ve diger non-sirotik portal
hipertansiyon nedenlerinin diglanmasi
(NAFLD, konjenital fibroz, sarkoidoz,
sistosomiyazis...)

Istege Bagh Testler

HVPG** e HVPG normal (<5 mmHg) veya hafifce
artmis (5-10 mmHg) ancak daha 6nce
tanimlanan sirozda CSPH i¢in kesim
degerinin altinda (HVPG>10 mmHg)
olmasi

Transient Elastografi** e Karaciger sertlik degeri, siroz, varis ve
CSPH tanisi i¢in tanimlanan kesim
degerlerinin altinda olmasi

ARFI e INCPH'da dalak/karaciger sertlik orani,
siroz ve kronik hepatit ile
karsilastirildiginda daha ytiksektir

+ : Siramolpiwat et. al. Modifiye edilerek hazirlanmistir [23]

* Doppler ultrasonografi; CT anjiyografi veya MR anjiyografiye ek olarak &nerilir

** Klinik olarak anlamli portal hipertansiyon i¢in daha dnce tanimlanan HVPG ve karaciger
sertligi degerlerinden diisiik degerler, bir hastada sirozun diglanmasina yardimc1 olabilir.
Kisaltmalar:

ARFI: Acoustic Radiation Force Impulse; HVPG: hepatik vendz basing gradienti; NALFD: Non-
alkolik yagl karaciger hastalig1.
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Tablo 2: Etiyoloji

Pre-hepatik Nedenler

e  Ekstraheatik Portal Ven Obstruksiyonu

e  Portal Ven Trombozu

e  Splenik Ven Trombozu

e  Splanknik Arteriovendz Fistil

e  Masif Splenomegali

o Infiltratif hastaliklar; lenfoma,myeloproliferatif hastaliklar
o Depo hastalilari; Gaucher Hastaligi

Hepatik Nedenler

Pre-sinusoidal

Sinusoidal

Post-sinusoidal

® O OO ¢ OO OO ® OO O O ® O O O O e

Gelisimsel Anomaliler

Eriskin Polikistik Hastalik
Herediter Hemorajik Hastalik
Arteriovendz Fistliller
Konjenital Hepatik Fibrozis
Bilier Hastaliklar

Primer Bilier Siroz

Sklerozan Kolanjit

Otoimmiin Kolanjiyopati
Toksik- Vinil Klorid

Portal Venin Neoplastik Oklizyonu
Lenfoma

Epiteloid Hemanjiyoendotelyoma
Epiteloid Malignansiler

Kronik Lenfositik L6semi
Graniilamat6z Lezyonlar
Sistozomiyazis

Mineral Oil Granuloma
Sarkoidoz

Hepatoportal Skleroz

Peliosis Hepatitis

Kismi Noduler Transformasyon
Non-sirotik Portal Fibrozis
Idiyopatik Poral Hipertansiyon

O
O

@)

O ®©¢ O O O O e

Sinusoidal Fibrozis

Alkolik Hepatit

ilaglar
(metotreksat,amiodoron)
Toksinler (Vinil klorid,bakir)
Metabolik (NASH, Gaucher
Hastaligr)

inflamatuvar (Viral hepatitler,
Q Atesi, iyilesmis
sitomegalovirus,sekonder sfiliz)
Sinusoidal Kollaps

Akut nekroinflamatuvar
hastaliklar)

Sinusoidal Defenestrasyon
Alkolik Karaciger Hastaligi
(erken dénem)

Sinusoidal infiltrasyon
Mastositoz

Agnojenik Myeloid Metaplazi
Gaucher Hastaligi

Amiloidoz

Sinusoidal Kompresyon
Bliyiimiis Kuppfer hiicreleri ile
(Gaucher Hastaligi, viseral
leishmaniasis)

Biiyiimiis yag yiiklii
hepatositler ile (Alkolik hepatit,
AFLP)

O
O

O € O O O O

®¢ O O OO0 e O

Venookliizif Hastalik
Hepatik isinlama

Toksinler- Pirilozidin
Alkaloidler

ilaglar; Gemtuzumab,
Ozogamisin, Aktinomisin D,
Dakarbazin, sitozin
arabinozid, mitramisin, 6-
tiyoguanin,azotiyopirin,busulf
an plus,siklofosfamid
Hepatik venlerin
flebosklerozu

Alkolik karaciger hastaligi
Kronik radyasyon hasari
Hipervitaminosis A

E-ferol hasari

Primer vaskiiler malignansiler
Epiteloid
hemanjiyoendotelyoma
Anjiyosarkom
Granllomatoz flebit
Sarkoidoz

Mikobakteri sepsisi
Lipograniilomlar

Mineral yagi graniilomu
Hepatik ven akim
tikanikliklari- HVOTO,Budd-
Chiari Sendromu, idiyopatik
Tromboz durumlari

o

Post-hepatik Nedenler
Inferior Vena Cava Obstruksiyonu; web, tromboz, timor, blyimis kaudat lob

Konstriktif perikardit
TrikUstip yetmezligi

Ciddi sag kalp yetmezligi
Restriktif kardiyomiyopati

*

: Khanna R. Et al modifiye edilerek hazirlanmistir. [1]
AFLP: Acute Failure of Liver on Pregnancy- Hamileligin Akut Karaciger Yetmezligi
NASH: Non-alkolik Steatohepatit
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Asemptomatik hastalarin ¢ogu splenomegali ve hipersplenizm bulgulari
nedeniyle arastirilirken tani alirken semptomatik hastalar en sik gastroozefageal
varislerin kanamasi ile prezente olurlar.[23] Varis kanamasi ile gelen hastalarin
gerceklestirilen ilk endoskopilerinde %75 oraninda genis ve proflaktik islem

ithtiyact gerektiren varis mevcudiyeti vardir.[26]

Splenomegaliye bagli batin distansiyonu ve sag iist kadran agris1 birgok
vakada kardinal semptom olarak karsimiza ¢ikarken anemi ile kendini gdsteren
hipersplenizm bulgular1 da mevcuttur. Anemi; mornokromik, normositer olarak
eslik eden trombositopeni ve lokopeni ile beraber kendini gosterir. [25] Japon
toplumunda ise splenomegali en sik goriiliirken bunu hepatomegali, GIS kanama
ve assit takip eder. Assit genelde transient olup palmar eritem, spider anjiyoma,

atrofik testis gibi kronik karaciger hastalig1 bulgular1 nadirdir. [5]

Hepatik ensefalopati nadir goriiliirken ¢ogu vakada bu durum eslik eden
enfeksiyon veyahut Transjugiiler intrahepatik portosistemik sant (TIPS) islemine

sekonder goriilmektedir.[26, 37]

Hepatopulmoner sendrom, portopulmoner hipertansiyon ve hepatoseliiler

karsinom ise sporadik olarak raporlanmistir.[1, 23, 37]

2.6.5 Tedavi

Son derece genis etiyolojik etkenler sonucu ortaya ¢ikan PHT olgularinda,
tedavi mutlaka Gastroenteroloji, Cerrahi, Radyoloji ve Hematoloji bilim dallarinin

koordineli ¢alismas ile yiiriitiilmelidir. [2]
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1- Medikal yontemler.
a. Diyet, Na kisitlamasi ve didretikler
b. Non selektif B blokiirler ve Isosorbide Mononitrate (ISMN)
c. Akut kanamalarda Somatostatin ve Vazopressin
d. Monoklonal anti Anjiogenetik ajanlar.

by

Endoskopik yontemler.
a. Endoskopik Bant Ligasyonu (EL)
b. Endoskopik Skleroterapi (ES)
c. Sengstaken Blakemore (STB) tapi.

i

Radyolojik ginsimler.
a. Transjuguler Intrahepatik Portosistemik Sant (TIPS)
b. Transvedz olarak vars obliterasyonlan (BRTO / BATO)
c. Splenik arter embolizasyonu.

4- Cerrahi yontemler.
Paradzefagogastrik rezeksiyon
Paradzefagogastrik devaskilanzasyon.
Splenektomi.
Sugiura Ameliyat (Splenektomi + Ozefagus transseksiyonu
+ Paradzefagogastnk Deveskilarizasyon)
Sant ameliyatlan
I. Santral Sant ameliyatlan
1. Porto kaval Santlar
2. Mezo kaval Santlar
ii. Periferik Sant Ameliyatian
1. Distal Splenorenal Sant (Warren)
2. Proksimal Splenorenal Sant
3. Rex santi (SMV / PV ile Sol PV arasi Sant)
f.  Karaciger Transplantasyonu

oo oW

0

Sekil 7: Tedavi Modaliteleri[2]
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2.6.5.1 Akut varis kanamasi yonetimi

Ozefageal varis kanamasi1 klinikte portal hipertansiyonun en sik klinik
manifestasyonu olarak karsimiza ¢ikmastyla beraber her kanama epizodu %20-30
oraninda mortaliye sahiptir. Tedavisiz kalan siire¢ boyunca % 70 hasta ilk
kanamadan sonra ilk 2 yil i¢erisinde rekiirren kanama ile bagvurur.[11]

Propanolol veya nodolol gibi non-selektif beta blokor baslanmasi ile ilk
kanama %45, ilk kanama sonrasi mortalite ile %50 oraninda azaltildigi meta
analiz ¢alismalari ile gosterilmistir.[38] Beta blokor tedavisine yanitsiz kalindigi
veyahut yan etkileri nedeniyle tolere edilemedigi durumlarda endoskopik band
ligasyon ve endoskopik skleroterapi 1ile kanamaya yonelik proflaksi
gerceklestirilebilir. [39]

Varis kanamasi tanisi sonrasi, varislere giden kan akimini azalmadaki bir
diger strateji vazoaktif ilaglarin kullanilmasidir. Bir somatostatin analogu olan
oktreotid ilk tercih edilen ajanlardandir. Endoskopik tedavi secgenekleri ile
kombine edildiginde ilk kanama kontrolii ve 5 giinlikk hemostaz oraninin

arttirtldigr gosterilmistir.[39]

2.6.5.2 Liiminal tamponad

Acil, kanamal1 olgularda endoskopik tedavi imkani yoksa ve/veya hasta
endoskopi lnitesine veyahut endoskopik tedavi uygulayacak merkeze
nakledilecek ise Sengstaken-Blakemore tiipii kullanimi ile balon tamponad, % 90
hastada basarili sekilde kanamay1 kontrol altina alabilir. Aspirasyon, hava yolu

tikanikligi, basing nekrozu sonucu olusabilecek 6zefagus perforasyonu olasi
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komplikasyonlar arasindadir ve bu nedenle tiipiin kullanimi1 36 saati asmamak
kaydiyla kanamanin yonetilmesindeki definitif yOntemlere koprii gorevi

gormelidir.[13]

2.6.5.3 Transjugiiler Intrahepatik Portosistemik Sant (TIPS)

TIPS, cerrahi sant ile karsilastirildiginda daha diisik morbidite ve
mortaliteye sahip olan, periferik olarak portal venin intra-parankimal bir dali ile
bir hepatik venin perkiitan baglanmasi ile elde edilen bir yan-yana santral
portokaval sant olarak islev gériir.[40] Ilk yil igerisinde % 30-70 arasinda degisen
sant trombiisli bildirilmis olup tekrarlayan islemler ile fonksiyonun geri

kazanilmasi ihtiyaci olabilir.[11]0
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Sekil 8. Sengstaken-BlakemoreTiipii
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2.6.5.4 Cerrahi Tedaviler

PHT tedavisinde sant cerrahisi ihtiyaci, TIPS ve karaciger
transplantasyonunun yayginlasmasi ile olduk¢a azaldigi savunulsa da tek-adim
tedavi acisindan hastalarin faydalandigi tedavi se¢enegi olarak mevcuttur. MELD
skoru <15 olup karaciger transplantasyon adayi olmayan veya TIPS’e ve daha

sonraki takip siirecine erisimi olmayan hastalara onerilen bir tedavi segenegidir.

Eck tarafindan 1877 yilinda ilk kez tanimlanan ve portal ven ile IVC’y1 ug-
yan veya yan-yana kontstruksiyonda anastomoz ile gergeklestirdigi sant
karacigere portal ven akisim1 tamamen etkilemekteydi ve bu da hepatik
enfesalopati oranini arttirmaktaydi. Gilinlimiizde bu yontem nadir olarak

kullanilmaktadir.[13]

8-10 mm. politetrafloroetilen (PTFE) greft kullanilarak gerceklestirilen ve
superior mezenterik ven (SMV) ile IVC arasinda baglanti kurulan meso-caval sant
teknik olarak daha kolaydir ve Eck fistiil aksine hasta tedavisinde takip eden

hepatik transplantasyon sirasinda kolayca baglanabilir.

Gilinlimiizde, hepatik ensefalopati oranlar1 daha diisiik olmasi nedeniyle
selektif cerrahi santlar tercih edilir ve bunlar; distal splenorenal sant (Warren
Sant1) veya proksimal splenorenal sant olarak ikiye ayrilir. Distal splenorenal sant
gastrodzefageal kollaterallerinin ayrilmasini gerektirir ve splenik venin distalinin
sol renal vene ug-yan anostomozu ile mide vendz direnajinin ve alt dzefageal
vendz direnajin gastrosplenik venler araciligi ile direnajina olanak saglar; ancak

portal venin agik olmasi gereklidir. Distal splenorenal sant, daha az oranda hepatik
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ensafalopati goriilmesi ve hepatik transplantasyon sirasinda teknige etkisi

olmamasi ile tercih edilir.[11]

2.6.5.5 Proksimal Splenorenal Sant

Hindistan ve diger iilkelerden uzun siireli yayinlar (15-40 yi1l) gostermis
durumda ki splenektomili veya splenektomisiz cerrahi santlar 90-95 oranlarinda
patent olarak izlenmekte ve yeniden kanama oranlar1 %5-10 arasinda olmaktadir.
[10] Proksimal splenorenal sant portal venin patent olmadigi durumlarda

uygulanabilir.

Ksifoide uzanan sol subcostal insizyon ile operasyon gerceklestirilir.
Dikkatli bir sekilde intrabdominal varikéz venler baglanir ve splenik ven ve
splenik arter ekspoze edilir. Biiylimiis dalak c¢evre dokulardan disseke edilerek
splenik arter ve splenik ven baglanip kesilir. Splenektomi gerceklestilir. Daha
sonra sol renal ven ekspoze edilerek 6-0 veya 5-0 prolen siiturlar kullanilarak
splenik ven (SV) ile ug-yan vaskiiler anastomoz gerceklestirilir. Intraoperatif 100
U/kg Heparin uygulamasi gergeklestirilir. Hastalardan intraoperatif karaciger

biyopsisi alinmalidir.[41-43]

Kisa Gastrik
Venler

Sol Gastrik Ven
(Koroner Ven)

v

SMV

\

X Kidney / 4

IVC 4
\ b4

Splenic vein - renal
vein anastomosis

va

(b) Porte-systemic shunt " Sol Renal Ven
(Proximal splenorenal shunt)

Sekil 9. Proksimal Splenorenal ve Distal Splenorenal Sant[2, 44]
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2.6.5.6 Uygun Tedavinin Hasta Ozelliklerine Gore Secimi

Giliniimtizde; ileri goriintiileme ve girisim yetenegine sahip endoskoplar ve
gelismis teknolojiler ile uygulanan radyolojik girisimler sayesinde PHT
komplikasyonlar1 %90°1n {izerinde cerrahi dis1 yontemler ile tedavi edilmektedir.
Cerrahi dis1 yontemler ile sonu¢ alinamadigl durumlarda ise selektif splenorenal
sant ameliyatlar1 veya Sugiura ameliyatlar1 ile son derece tatmin edici sonuglar
alinmaktadir.[2, 45-47]

Karaciger transplantasyonu sse herhangi bir konterendikasyon
bulunmadigi durumda ileri evre sirotik hastaar i¢in en giivenli yontemdir.[2]
Portal hipertansiyona sahip hastalarin tedavi planlanmasi sirasinda; o6zellikle
etiyoloji, gastroozefageal varislerin durumu, assit varligi, ensefalopati varligi ve
altta yatan karaciger hastalig1 gibi klinik 6zelliklerle beraber hastanin ileri diizey
saglik merkezine ulasabilir olmasi1 da g6z 6niinde bulundurulmalidir.

PHT komplikasyonlarina sahip hastalar 4 grupta degerlendirilebilir;

1. Gastroozefageal varislerden aktif kanama nedeni ile acil sartlarda tedavi
gerektiren hastalar

2. Gastroozefageal varisi bulunan; ancak kanama gecirmemis hastalar

3. Daha 0Once gastroozefageal varis kanamasi nedeni ile tedavi edilmis olup
tekrar kanamanin 6nlenmesi gereken hastalar.

4. Yiiksek MELD puani bulunan sirotik hastalar.
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2.6.5.6.1 Aktif Varis Kanamasimin Acil Kosullardaki Tedavisi

Oncelikle hasta stabilizasyonu ve hemorajik sok ile miicadele edilmelidir.
PV basincimi disiirtip aktif kanamayr durdurmadaki ilk medical secenek
Somatostatin, Vazopressin gibi ajanlarin birlikteliginde endoskopik skleroterapi
olmalidir. Endoskopik skleroterapinin miimkiin olmadigi durumda endoskopik

bant ligasyon denenebilir.

Kanama devami durumunda sirasiyla TIPS, BRTO (Balloon-occluded
Retrograde Transvenous Obliteration), BATO (Balloon-occluded Antegrade
Transvenous Obliteration), spenik arter embolizasyonu gibi radyolojik yontemler
ve santal portokaval santlar; splenektomi, 6zefagogastrik devaskiilarizasyon gibi

cerrahi yontemler devreye girmelidir.

Sangstaken-Blakemore 1ile gergeklestirilecek liiminal tamponad bu
hastalarda bahsedilen ileri tedavi segeneklerinin mevcut oldugu merkezlere
hastanin ulastirilmas1 ya da definitif tedavi igin zaman kazanilmasi gereken
durumlarda aktif kanamanin kontroliinii saglamakla oldukc¢a yararli ve zaman

zaman da hayat kurtarici bir islemdir.

DSRS ve PSRS gibi Periferik sant ameliyatlarinin deneyim gerektiren
komplike girisimler olmas1 ve acil kosullarda preoperatif vaskiiler anatominin
ayrintili incelenmesi i¢in zaman kisithiligi gibi nedenler ile acil kosullarda

uygulanmasi tercih edilecek bir yontem olmamalidir.[2]
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2.6.5.6.2 Gastroozefageal Varisi Bulunan; ancak Daha Once Kanama

Gecirmemis Hastalar

Bu gruptaki hastalarda; elektif kosullarda uygulanacak tedaviler i¢in ilk
secenek; non-selektif B bloker ajanlar ve ISMN (Isosorbid Mononitrat) tedavisidir.

Endoskopik Bant Ligasyonu (BL) ise ilacin kontrendike oldugu, yan
etkiler nedeni ile medikal tedavinin miimkiin olmadig1 veya endoskopide yiiksek
kanama riskine yol acabilecek red spotlarin, kirbag¢ belirtilerinin varlig
durumunda yapilmalidir.

Burada ligatiire edilen her varis blogunun distaldeki portal sistem basincini
artirtp yeni kolleterallere ve fundal varislere neden olabilecegi daima goz dniinde
bulundurulmal: ve s6z konusu tedaviler ile %40 oraninda tekrarlayan kanamalarin
goriilecegi ve BL’'nun fundal varislere etkisinin son derece kisithh oldugu
unutulmamalidir.[2]

Endoskopik Skleroterapi; aktif kanamanin kontrol edilmesinde ve 6zellikle
fundal varislerde, etkili bir kullanim alanina sahiptir; ancak 6zefagus iilserlerine
ve striktlirlere neden olabilmesi nedeniyle, aktif olarak kanamayan varislerin
proflaktik tedavisinde zorunlu haller disinda Bant Ligasyonuna tercih
edilmemelidir.

Non-sirotik veya erken evre sirotik olgularda, portal hipertansif biliopati,
gastropati, pansitopeni varliginda ve 6zellikle gelismis saglik merkezlerine erisim
sorunu yasayan hastalarda selektif sant ameliyatlar1 veya Sugiura Prosediirii

daima giindemde tutulmalidir.
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2.6.5.6.3 Daha Once Kanama Gecirmis Hastalarda Tekrarlayan

Kanamalarin Onlenmesine Yonelik Tedavi

Daha 6nce varis kanamasi gegiren bir hastada, tekrar kanama insidansi
%60’a kadar cikmakta ve bu hastalarda kanamanin ve altta yatan karaciger
patolojisinin derecesine gore, %50 - %85 e varan mortalite riski bulunmaktadir.

B Bloker ve ISMN kombinasyonu birlikteliginde endoskopik ligasyon
uygulamas: yaygin bir kullanim olmakla birlikte, her iki yontemde de %40
oraninda tekrarlayan kanama ve %20’lerde mortalite insidans1 bulunmaktadir. [2]

Cerrahi dis1 yontemler ile, tedavi edilemeyen, 0Ozellikle karaciger
kapasitesinin 1yi oldugu non-sirotik PHT olgularinda, endoskopik tedaviler ile
fazla vakit kaybetmeden periferik splenorenal sant ameliyatlar1 veya Sugiura
Prosediirii uygulamasi 6zellikle iilkemiz gibi geligsmis saglik merkezelerine erisim
olanaklarinin kisith oldugu kosullarda en iyi yontemdir.

Bu tiir olgularda TIPS, BRTO, BATO gibi radyolojik girisimler, yliksek

MELD li olgularda, transplantasyon i¢in hazirlik amaci ile yapilmalidir.[2]

2.6.5.6.4 Yiiksek MELD Puani Bulunan Sirotik Hastalar

Bu hastalarda; PHT ve gastroozefageal varis kanamalarinin kiiratif
tedavisi; ancak, eger nakil i¢in herhangi bir engel yoksa, karaciger nakli ile
miimkiin olmaktadir.

Bu tiir hastalar i¢in yukarida s6z konusu edilen girisimsel radyolojik tedavi
yontemleri, nakil i¢in bekleme sirasinda kopriileme yontemi olarak

kullanilabilir.[2]
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Ozetle; portal hipertansiyonda ¢ok yaygin tedavi segenegi mevcuttur. Ayni
hastaya birden ¢ok otdr farkli tedavi yontemleri onermektedir. Ozellikle karaciger
fonksiyonlar1 iyi olan non-sirotik ya da diisik MELD skorlu sirotik (Child A)
PHT’lu hastalarda, medikal tedavilere ragmen, tekrarlayan kanamalarin
kontroliinde tekrarlanan endoskopik girisimlerde 1srarct olunmasi, cerrahi
tedavinin geciktirilmesi, Ozellikle {ilkemiz kosullarina sahip gelismis saglik
merkezlerine erisim imkanlart kisith bolgelerde yasayan hastalar i¢in son derece

yiiksek morbidite hatta mortalite riski tagimaktadir.[2, 48]

Uygun hastalarda periferik sant ameliyatlarinin daha sik kullanimi, sz
konusu hastalarin morbidite ve mortalitelerinde belirgin bir azalmaya neden

olacaktir.[48]

2.7 Hipersplenizm

Hipersplenizm, terim olarak ilk defa 1907°de Anatole Chauffard'in
yayminda kullanildi.[49] Morawitz ve Denecked ise ayni terime kendi
kitaplarinda yer verdiler.[50] Dameshek ise ilk olarak 1955 yilinda hipersplenizm

tanisi i¢in gerekli olan durumlar1 tanimladi. Buna gore;

. Monolinaj veya multilinaj periferik sitopeniler
J Kemik iliginin kompansatuvar hiperplazisi
. Splenomegali
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Splenektomi sonrasi sitopenilerin diizelmesi [50]

Etyolojik olarak hipersplenizim 3 sinifta incelenebilir;

1-

Primer Hipersplenizm: Idiyopatik nedenler ile olusan nedeni belirsiz
hipersplenizmdir. Primer splenik hiperplazi, non-tropikal idiyopatik
splenomegali, primer splenik graniilositopeni, primer splenik
pansitopeni ile splenik anemi veya trombositopeni primer

hipersplenizmde karsimiza ¢ikar.

Sekonder hipersplenizm; viral hepatit, bruselloz, subakut veya kronik
hastaliklar, infeksiydz mononiikleoz veya sitma gibi enfektif nedenler;
karaciger sirozu, hemosiderinoz ve portal ven strombozu; sistemik
Ipus eritematozus, romatoid artrit, kronik sfiliz, kronik tiiberkiiloz,
Felty sendromu, sarkoidoz gibi graniilomatéz hastaliklar, spleik
lenfosarkom, 16semi, malign metastazlar; kalitsal sferositoz,
otoimmiin hemolitik anemi, talasemi gibi kronik hemolitik hastaliklar;
Gaucher, Niemann-Pick gibi lipidozlar; polisitemi vera, kronik
myeloid l6semi ve myelofibrosis gibi myeloproliferatif bozukluklar;
hemofagositik sendrom, benign hamartom, splenik kist, splenik arter
anevrizmasi vekaverndz hemanjiyoma gibi hastaliklar ile karsimiza

cikar.

Okdilt hipersplenizm; hem primer hem de sekonder hipersplenizmde,
altta yatan hastalik ciddi degilse, benign kemik iligi hiperplazisi ve

yeterli kemik iligi kompansasyonu ile birlikte periferik sitopeniler
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ortaya ¢cikmayabilir. Bu durumda, hipersplenizm semptomsuz olarak

okiilt hale gelir.[51]
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3. MATERYAL VE METHOD

Bu c¢alismada Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Genel Cerrahi
Anabilim Dali“nda ayni cerrahi ekip tarafindan gerceklestirilen; Ocak 2018-
Kasim 2023 arasinda kliginimize basvurmus ve/veya refere edilmis non-sirotik
portal hipertansiyon komplikasyonlar1t nedeniyle cerrahi tedavi uygulanan hastalar
arasindan proksimal splenorenal sant uygulanan 25 hastanin hipersplenizm

bulgular1 retrospektif olarak incelenmistir.

Calismaya hipersplenizm bulgulari (anemi, trombositopeni, 16kopeni,
splenomegali) bulgulart mevcut, non-sirotik portal hipertansiyon nedeniyle
splenorenal sant cerrahisi uygulanmig, en az 1 yillik takip siiresi olan hastalar
dahil edildi. Proksimal spleorenal sant cerrahisi disinda baska portosistemik sant
uygulanan hastalar, sadece splenektomi yapilan hastalar, ameliyat sonrasi en az 1
yillik takip siireci olmayan hastalar ve siroz nedeniyle portal hipertansiyonu olan

hastalar calismaya dahil edilmemistir.

Opere edilen 42 hastadan; 25’1 calismaya dahil edildi. 5 hasta takipsizlik, 7
hasta 1 yillik takip siiresinin dolmamasi, 3 hastaya sadece splenektomi

uygulanmasi, 2 hasta ise siroz mevcudiyeti nedeni ile dislandi.

Aragtirma Gazi Universitesi Etik Komisyonu'nun  07.11.2023 tarihli
toplantisinda alinan E-77082166-604.01.02-805505 karar sayili onay1 ile

gerceklestirildi.
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3.1. istatistiksel Analiz

Calismada, IBM SPSS Statistics 23. versiyon paket programi kullanilarak
tanmimlayici istatistiksel analizler gerceklestirilmistir. Tanimlayici istatistikler nicel
degiskenler i¢in ortalama, standart sapma ortanca (min; maks), ¢eyreklikler arasi
genislik (CAG) olarak verilirken nitel degiskenler frekans dagilimi ve ylizde
olarak sunulmustur. Nicel verilerin normal dagilim uygunluguna Shapiro-Wilk
testi, kutu-¢izgi grafigi ve histogram incelenerek bakilmistir. Zamanlar arasindaki
fark ilgili varsayimlar saglanmadigindan dolayr nicel degiskenler i¢in Friedman
testi ve nitel degiskenler igin Cochran Q testi ile karsilastirilmistir. Farklilik

¢tkmasi durumunda Dunn-Bonferroni testi ile ikiserli karsilastirmalar yapilmstir.

Istatistiksel anlamlilik degeri p<0,05 olarak kabul edilmistir.

35



4. BULGULAR

Arastirmaya dahil edilen 25 adet hastada ortalama yasin 12.6 (min.6,
max.32; £12.6) oldugu saptanmis olup hastalarin 16’s1 (%64) erkek; 9’u (% 36) kadin
cinsiyettedir. Hastalarin 12 tanesi (%48) 12 yas ve altinda; 13 tanesi ise 12 yasin

istlindedir (%52) (Tablo 3).

Tablo 3: Demografik Ozellikler

Say1 (%)
Cinsiyet (n=25)
Kadin 9 36
Erkek 16 64
Yas (n=25
12 yas ve 12 48
alt1
12 yas 13 52
usti

Ameliyat  Oncesi  Anesteziyoloji ve Reanimasyon  bdliimiince
degerlendirilen hastalardan 5’1 (%20) ASA 1; 7’si (%28) ASA-2; 12’si (%48)
ASA-3; 1’1 (%4) ise ASA-4 risk kategorisinde ameliyata alindi. Hastalarin 2 (%8)
tanesinde ameliyat oncesi donemde assit mevcut olup 23 (%98) hastada assit
saptanmamustir. Ameliyat oncesi hastalarin 6zefagogastroskopileri incelendiginde
hastalarin tiimiinde portal hipertansif gastropati ve ozefageal varisler izlenmis
olup hastalarin 21’inde (%84) portal ven trombiisiine bagli kavernomatoz

transformasyon izlenirken 4 hastada (%16) portal ven patent izlenmistir.
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Ameliyat Oncesi anamnezleri incelenen hastalardan 7 (%28) tanesinde
gastrodzefageal varis kanamasma yonelik terapotik endoskopik islem mevcut

degilken; 18(%72) ’inde en az 2’den fazla terapotik islem Oykiisii mevcuttu.

Hastalarin tiimiinde splenomegali tablosu mevcut olup bilgisayarl
tomografi ve abdomen ultrasonografileri incelendiginde ortanca 16.5 cm. (CAG

13.2-20.3) oldugu izlendi (Tablo 4).

Tablo 4: Klinik Ozellikler

Sayi | (%)
ASA Skoru
ASA-1 ) 20
ASA-2 7 28
ASA-3 12 48
ASA-4 1 4
Assit Varhgi (n=25)
Var 2 8
Yok 23 92
Portal Hipertansif Gastropati Varhg ve Ozefageal Varis Varhg (n=25)
Var 25 100
Yok 0 0
Terapotik Endoskopik Islem Sayis1 (n=25)
0 7 28
>2 18 72
Splenomegali
VAR 25 100
YOK 0 0
Dalak Boyutu
<16.5 cm. 12 48
>16.5cm. 13 52

Hastalarin ameliyat 6ncesi tam kan sayimi ve karaciger fonksiyon testleri
incelendiginde 17  (%68) hastada anemi mevcutken, 24 (%96) hastada
trombositopeni; 16 (%64) hastada ise 16kopeni mevcuttu. Hastalarin 5’inde (%20)

hiperbilirubinemi, 2’sinde (%8) ise hipoalbuminemi mevcuttu (Tablo 5).
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Tablo 5: Ameliyat Oncesi Laboratuvar Degerleri

Say1 (%)
Anemi (n=25)
VAR 17 68
YOK 8 32
Trombositopeni (n=25)
VAR 24 96
YOK 1 4
Lokopeni (n=25)
VAR 16 64
YOK 9 36
Hiperbilirubinemi (n=25)
VAR 5 20
YOK 10 80
Hipoalbuminemi (n=25)
VAR 2 8
YOK 23 92

Hastalarin ameliyat oncesi kan biyokimyasi incelendiginde ise ALT 18
U/L (CAG: 14,5-22,5); AST 33 U/L (CAG: 28,0-38,5); GGT 12 U/L (CAG: 10-

15.5); ALP ise 196 U/L (CAG: 136-250) olarak izlenmistir.

Ameliyat oncesi INR 1.30 (CAG: 1,22-1,38); Total bilirubin 0,78 mg/dL
(CAG: 049-1,2) , direkt bilirubin 0,21 mg/dL (CAG: 0,14- 0,35) ve indirekt
bilirubin 0,60 mg/dL (CAG: 0,38-0,98) olarak izlenmistir. Hemoglobin 10,2 g/dL
(CAG: 8,4-11,1) olarak, lokosit sayist 3290/ul. (CAG: 2800-5000); trombosit

sayist ise 84000 (CAG: 51000-128000) olarak izlenmistir. (Tablo 6)
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Tablo 6. Ameliyat Oncesi Kan Degerleri

Ortanca Min. Max. CAG
ALT* 18 10 113 8
AST* 33 5 123 11
GGT* 12 8 279 6
ALP* 196 68 422 114
INR 1,30 1,12 1,58 0,16
Total Bilirubin® | 0,78 0,38 2,74 0,72
Direkt Bilirubin® | 0,21 0,09 0,52 0,21
indirekt Bilirubin® | 0,60 0,27 2,22 0,60
Albumin® 4,9 2,8 4,9 0,70
Hgb* 10,2 6,6 13,7 2,7
WBC' 3290 1100 10200 2300
PLT' 84 37 163 77
* U/dL #mg/dL  +g/dL  £x10°u/L

Ameliyat Oncesi ve ameliyat sonrast anemi, 16kopeni ve trombositopeni
tablosu incelendiginde ise hastalarin post-op 1. ay ve 1. yil’daki anemi

mevcudiyeti istatistiksel olarak anlamliyken; bu fark pre-op dénem ile 1. ay’daki

anemi varliginda saptanmamuistir (p<0,01)

Ameliyat oncesi 16kopeni ve trombositopeni durumu incelendiginde ise
ameliyat sonrasi lokopeni ve trombositopeninin kayboldugu izlenmis olup

ameliyat oncesi donemle istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmigtir (p<0,01)

(Tablo 7)
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Tablo 7. Ameliyat Sonras1 Laboratuvar Degerleri

n (%)
Pre-op Post-op 1, Ay | Post-op 1, Y1l p
Anemi 17 (68)* 14 (56) 3(12)° <0,001
Lékopeni 16 (64)° 0 (0)° 0 (0)° <0,001
Trombositopeni | 24 (96)° 0 (0)° 0 (0)° <0,001
X*P: Ayni satirdaki degiskenler igin farkli iist harfler aralarinda istatistiksel olarak
anlaml1 gruplar1 ifade etmektedir,

Hastalarin post-op biyokimyasal degerleri incelendiginde pre-op ALT
degerleri ile post-op 1. ay ALT degerleri arasinda ve pre-op ALT degerleri ile
post-op 1. y1l ALT degerleri arasinda anlamli farklilik izlendi (sirasiyla p=0,049;
p=0,022). Post-op 1. ay ALT degerleri ile post-op 1. yil ALT degerleri arasinda

ise anlamli farklilik izlenmedi.

Hastalarin GGT degerleri karsilagtirildiginda; pre-op GGT degerleri ile
post-op 1. ay ve post-op l.yil arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
izlenmis olup (sirastyla p<0.001 ve p< 0.001) bu anlamlilik post-op 1. ay GGT

degerleri ve post-0p 1. y1l GGT degerleri arasinda izlenmemistir.

ALP degerleri incelendiginde ise pre-op ALP degerleri ile post-op 1. yil
ALP degerleri arasinda anlamli farklilik izlenmis olup (p=0,03); pre-op ALP
degerleri ile post-op 1. ay ALP degerleri arasinda ve post-op 1.ay ALP degerleri
ile post-op 1. yil ALP degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

izlenmemistir.
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Pre-op total bilirubin degerleri ile post-op 1. ay total bilirubin degerleri
arasinda ve post-op 1.ay total bilirubin degerleri ile post-op 1. yil total bilirubin
degerleri arasinda istatistiksel anlamlhi farklilik mevcuttu (sirasiyla p=0,001;
p<0,001). Pre-op total bilirubin degerleri ile post-op 1. yil total bilirubin degerleri

arasinda istatistiksel farklilik izlenmedi.

Direkt bilirubin degerlerindeyse, pre-op direkt bilirubin degerleri ile post-
op 1. aydaki direkt bilirubin degerleri arasinda istatistiksel anlamlilik saptanmis
olup (p=0,042) bu fark pre-op direkt bilirubin degerleri ile post-op 1. yil direkt
bilirubin degerleri arasinda gozlenmemistir. Post-op 1.ay ve post-op 1. yil direkt

bilirubin degerleri arasinda da istatistiksel anlamlilik mevcuttur (p=0,009)

Hastalarin indirekt bilirubin degerleri karsilastirildiginda ise pre-op
indirekt bilirubin degerleri ile post-op 1. ay indirekt bilirubin degerleri arasinda
anlamli farklilik izlendi (p<0.001); yine post-op 1. ay ve post-op 1. yil degerleri
arasinda da anlaml farklilik izlenirken (p=0,05); bu anlamli farklilik pre-op
indirekt bilirubin degerleri ile post-op 1. yil indirekt bilirubin degerleri arasinda

izlenmedi. (p=0.715)

Hastalarin ameliyat oncesi hemoglobin degerleri incelendiginde post-op
l.ay hemoglobin degerleri ile pre-op degerleri ile post-op 1. ay ve 1. yil degerleri
arasinda fark izlenmezken (sirasiyla p=0,85; p= 0,143) ; pre-op degerleri ile post-

op 1. yil degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamlilik mevcuttur. (p<0,001)

Hastalarin trombosit degerlerinde ise pre-op tombosit degerleri ile post-op

1. ay ve post-op 1. yil degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
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gozlenirken (p<0,001) bu farklilik post-op 1. ay ve post-op 1. yil degerler arasinda

izlenmemektedir (p=0,269)

Hastalarin beyaz kiire sayilarinda ameliyat 6ncesi donem ile post-op 1. ay
degerleri arasinda ve post-op 1. yil degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark mevcutken (p<0,01) ; post-op 1. ay ve post-op 1. yil degerleri arasinda bu

fark izlenmemistir. (Tablo 8)

Ameliyat sonrast 2. giinde 1 (%4) hastada intraabdominal kanama
meydana gelmis hasta yeniden operasyona alinarak kanamanin oldugu

retroperitoneal bolgede hemostaz saglanmistir.

Mortalite hi¢bir hastada gozlenmemis olup hastalarin post-op 1. Giinde
(erken) ve post-op l.ayda (ge¢) gergeklestirilen Doppler USG ve liizum halinde
BT Anjiyografilerinde erken donem patensi 24 (%96); ge¢ donem patensi ise 23

(%92) hastada izlenmistir.

1 wyillik takip siiresinde hastalarin 3’tinde (%12) assit gelismis olup
medikal tedavi ile takip edilmislerdir. Takip siiresinde gergeklestirilen
Ozefagogastroskopiler incelendiginde 20 hastada (%80) varislerin kayboldugu;
5’inde (%20) varislerin devam ettigi goriilmiistiir; ancak splenektomi yapilmasi
ile short gastrik venlerin kaybolmasi ile rezidii varislerin basinglarinin azalmasia

dolayisiyla tekrarlayan kanama vollimlerinin diisiik olmasina neden olmustur.

Ameliyat sonrast1 donemde higbir hastada ensefalopati tablosu

gozlenmezken 4 (%16) hastada varis kanamasina bagli gastrointestinal kanama
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gozlenmistir; ancak hastalara splenektomi uygulanmasi ile basing diisiisi

saglandigindan bu kanamalar transfiizyon gerektirmeyen mindr kanamalar olarak

izlenmis ve konservatif olarak tedavi edilmistir. (Tablo 9)

Tablo 8: Biyokimyasal Kan Tablosu

Pre-op Postop 1. Ay Post-op 1. Y1l p
ALT* 18 (14,5-22,5° | 26 (17-34)° 27 (21-33)° 0,049
AST* 33 (28-38,5) 35 (29-40)° 35 (29-45)° 0,70
GGT* 12 (10-15,5)° 23 (17-35)° 20 (17-23)° <0,001
ALP* 196 (136-250)° | 243 (201-293)° 285 (226-343)° | 0,03
Total Bilirubin” 0,78 (0,50-1,00)* | 0,49 (0,40-0,58)" 0,66 (0,49-0,97)* | <0,001
Direkt Bilirubin® 0,21 (,015-0,32)* | 0, 11 (0,10-0,17)" 0,18 (0,13-0,31)* | 0,009
indirekt Bilirubin® | 0,60 (0,38-0,98)" | 0,37 (0,26-0,41)" 0,49 (0,35-0,65)* | 0,005
Albumin® 4,2 (3,8-4,5)° 4,1 (3,8-4,2)° 4,2 (4,1-4,4)° 0,123
INR 1,30 (1,22-1,38)* | 1,18 (1,08-1,27)" 1,16 (1,08-1,33) | 0,028
Hgb* 10,2 (8,4-11,1)* | 10,9 (10,0-12,00) 12,2 (10,6-13,3)° | <0,001
PLT' 84 (51-128)* 529 (411-624)" 418 (335-468)° | <0,001
WBC' 3,29 (2,8-5)° 7,64 (6,5-9,0)° 7,9 (6,9-8,8)" <0,001

X3P Aymi satirdaki degiskenler iin farkli iist harfler aralarinda istatistiksel olarak anlaml1
gruplari ifade etmektedir,

* U/dL # mg/dL

+ g/dL

t x10% u/L
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5. TARTISMA

Bu calismada 2018-2023 yillar1 arasinda merkezimize basvuran/refere
edilen non-sirotik portal hipertansiyon komplikasyonlari nedeniyle proksimal
splenorenal sant cerrahisi gergeklestirilen 25 hastanin ameliyat 6ncesi ve ameliyat
sonrast hipersplenizm bulgular1 ve diger klinik ozellikleri retrospektif olarak

incelendi.

Idiyopatik portal hipertansiyon, gerek goriilme siklif1 gerekse etkilenen
hastalarin cinsiyet dagilimlar1 agisindan iilkeler arasi farklilik gostermektedir.
Amerika, Ingiltere gibi bati iilkelerinde hastalik genel olarak seyrek goriiliirken;
Hindistan’da sik izlenmektedir.[30] Ancak bu siklik 1970’ten sonra Japonya’da;
1990’dan sonra da Hindistan’da diisiise gecmistir.[5] Bu diisiis sanitasyondaki
diizelmelerle beraber bakteriyel ve paraziter enfeksiyon ve infestasyonlarin
azalmasina; arsenik, vinil klorid ve bakir siilfat gibi zararli maddelerin igme

suyundan ayristirilmasina baglanmaktadir.[5, 52, 53]

Prasad ve ark. Hindistan’dan yayinladiklari160 hastalik serilerinde
hastalarin cinsiyet oranin1t E:K=3:1 raporlarken [9]; Boyer ve ark. da benzer
sekilde EHPVO olan hastalarin cinsiyet dagilimlar incelendiginde E:K= 3.2:1
erkek predominansisi oldugu goriilmektedir.[54] Hindistan’da genel olarak erkek
cinsiyet baskin goriinse de kadin cinsiyet predominansisinin izlendigi bir ¢alisma

ise RK Dhiman ve ark. tarafindan yaymlanmistir. [55] Japonya ve USA’den
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raporlanan c¢aligmalarda ise kadin cinsiyet predominansisi izlenmektedir.[53, 56,

57]

Ulkemizde ise Yilmaz ve ark. tarafindan yayinlananl2 hastalik seride
E:K= 1:1 raporlanirken; Oztiirk ve ark.’nin 87 hastay1 inceledikleri yayinda
kadin/erkek oranini ise 1.48 olarak vermistir.[30, 58] Calismamizda hem Bati
literatiirliyle hem de Tiirkiye’den yayinlanan serilerle tezat olusturacak sekilde

E:K cinsiyet orani 1.7 olarak goriilmektedir.

Calismamizda ortalama yas 12.6 (min.6, max.32; £12.6) izlenmekte olup
pediatrik hasta populasyonu yogunlugu izlenmektedir; Anand ve ark.
gastrodzefageal varis kanamasi sonrasi proksimal splenorenal sant cerrahisi
uyguladiklart non-sirotik portal hipertansiyonu olan 25 hastalik serilerinde
ortalama yas1 18.6 (min. 12 — max. 34) raporlamislardir. [10] Benzer olarak Boyer
ve ark. inceledikleri EHPVO’u olan 25 vakanin yag ortalamasini 24 (£12.8) olarak
raporlamislardir. [54] Prasad ve ark.larinin ¢aligmalarinda odaklandiklar pediatrik
yas grubunda ise yas ortalamasinin 10.6 (min. 2-max.14; £3) oldugu
raporlanmistir.[9] Calismamizin da sonuglarinin genel olarak literatiirle uyumlu
olmasi ile idiyopatik portal hipertansiyonun populasyonun geng bireylerini

etkileyen bir hastalik oldugu sdylenebilir.

Hastalarin ¢gogunlugunun ASA-2 ve ASA-3 risk kategorisinde operasyona
alinmasi ise etkilenen grubun gen¢ populasyondan olusmasi ile risk kategorisini
arttiracak ko-mobiditelere sahip olmamasi ile agiklanabilmektedir. Ameliyat

oncesi hastalardaki belirgin hipersplenizm nedeniyle mevcut olan pansitopeni ve
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biyokimyasal kan degerlerindeki bozukluklar ile risk skoru hastalarda genel

olarak ASA-2 ve ASA-3 olarak izlenmistir.

Tablo 9: Ameliyat Sonras1 Komplikasyonlar

n=25 | n | %
Post-op Kanama
VAR 1 4
YOK 24 96
Post-op Mortalite
VAR 0 0
YOK 25 100
Erken Donem Patensi
VAR 24 96
YOK 1 4
Ge¢ Dénem Patensi
VAR 23 92
YOK 2 8
Post-op Assit
VAR 3 12
YOK 22 88
Post-op Varis
VAR 5 20
YOK 20 80
Post-op Ensefalopati
VAR 0 0
YOK 25 100
Post-op GIS Kanama
VAR 4 16
YOK 21 84

Dhiaman ve ark., Sun ve ark., Khanna ve ark., Pande ve ark.nin
caligmalarinda en sik klinik prezentasyon splenomegali ve gastrodzafegeal
varislere bagli GIS Kanama olarak izlenmektedir. [3, 55, 59, 60] The Asian
Pacific Association for the Study of the Liver (APASL) tarafindan 2002’de
yayinlanan konsensusta da belirtildigi iizere splenomegali ve GIS kanama sik

karsilagilan klinik tablo olmasi ile beraber varis kanamasina bagli mortalite
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korunmus karaciger fonksiyonlar1 da goz oniinde bulundugunda siroza sekonder
kanamalara nazaran daha azdir[5] Sunar Yayla ve ark.nin yakin zamanda
yayinladiklar1 pediatrik hasta grubunda sirotik ve non-sirotik IPH vakalarim
inceledikleri yayinlarinda 91 non-sirotik hasta grubu arasinda splenomegali %
88.9 olarak izlenmekte olup yine non-sirotik hastalarda en sik klinik prezentasyon
splenomegali ve varislere bagli kanama oldugu izlenmistir.[61] Bu agidan
bakildiginda calismamizda incelenen 25 hastadan 18’inin (%72) en az 2 (iki)
terapotik endoskopi ge¢misi olmasi ve tamaminda splenomegali izlenmesiyle

hastalarimizda Tiirkiye literatiirii ile uyumlu klinik prezentasyon izlenmektedir.

GIS kanamay1 takip eden kliniklerden biri ise hastalarda en sik anemi
olmak iizere siklikla da bistopeni/pansitopeni tablosuna neden olan hipersplenizm
bulunmasidir. Anemi hastalarimizin % 68’inde mevcut olup trombositopeni % 96,
l6kopeni ise % 64’linde mevcuttu. Pediatrik IPH hastalarinin sunuldugu iki
calismada ise hipersplenizm % 81-100 arasinda izlenmektedir.[28, 62] Sun ve
ark.nin 241 hastayr incelendikleri g¢alismalarinda ise bu oran % 68,9
izlenmis.[59] Tiirkiye’den 87 hastanin incelendigi seride ise hipersplenzm
bulgular1 % 85 hastada izlenmesiyle ve Sunar Yayla ve ark.nin ¢alismasinda non-
sirotik  grubun  hipersplenizmin major klinik  bulgulardan  olmasiyla
calismamizdaki hipersplenizm oran1 iilke literatiirii ile de uyumluluk

gostermektedir.[30, 61]

APASL’a gore assit IPH hastalarinda korunmus karaciger fonksiyonlarina

ragmen nadir goriilmemekle beraber bizim c¢aligmamizda 2 (%8) hastada
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gorlintiillemede saptanan; ancak klinik olarak anlam teskil etmeyen sekilde
mevcuttu. Benzer sekilde Dhiman ve ark. 151 hastalik serilerinde prezentasyonda
assit gosteren hastalar1 % 9.9 olarak raporlarken Sun ve ark. calismalarinda 214

hastanin 60°1nda (%28) assit varligi raporlamislardir.[55, 59]

Calismamizda 2 (%8) hastada da ameliyat Oncesi hipoalbuminemi
mevcuttu; ancak ameliyat Oncesi assit bulunan hastalar ile hipoalbuminemisi
bulunan hastalar farkli hastalar olmas1 ile assit varligi hipoalbuminemi ile korele
izlenmedigi gibi ameliyat sonrasi takipte bu hastalarda assit izlenmedi. Ameliyat
sonrast ise 3 (%12) farkli hastada asemptomatik olarak goriintiillemede tespit
edilen assit izlendi. Post-op assiti olan hastalarin yalnizca 1’inde post-op 1. ayda

hipoalbunemi mevcuttu.

Ameliyat sonrasi hipersplenizm tablosu incelendiginde hastalarin pre-op
donem ile post-op erken donem ve ge¢ donemdeki takiplerinde anlamli olarak
hipersplenizm tablosunun diizeldigi; ancak trombositopeni ve 16kopeniye nazaran
anemi tablosunun daha ge¢ donemde diizeldigi izlenmektedir. Bu durumun
diizelmesi, genel olarak Prasad ve ark.nin ¢aligmalarinda bahsettigi iizere gerek
varislerden kanama epizodlarinin azalmasi gerekse biiylimiis dalagin ¢ikarilmasi
ile aciklanmaktadir.[9] Oyle ki operasyon sirasinda splenik arter erken
baglanmasinin trombosit sayisina etkisine yonelik calismasinda Bhavsar ve ark.
erken splenik arter ligasyonunun heniiz daha intraoperatif olarak hastalardaki
trombosit sayisinin istatistiksel olarak anlamli bigimde arttigin1 gézlemlemislerdir

bununla beraber splenik arterin operasyonda erkenden baglanmasi; gerek
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kollaterallerdeki basincin diismesi ile kanamayi azaltmasiyla gerekse dalak
boyutunu azaltmasiyla operasyonda teknik kolaylik saglamaktadir.[63-65] Gazula
ve ark. benzer degerlendirmeyi tiim kan parametreleri i¢in gergeklestirmislerdir ve
benzer sekilde hastalarin  hemoglobin, hematokrit, 16kosit ve trombosit
degerlerinde istatistiksel olarak anlamli artis raporlamislardir; 6yle ki hemoglobin
kazanciin hastalarda yaklasik 100-150 ml.lik eritrosit siispansiyonuna esdeger

oldugu goriilmiistiir.[66]

Yamoto ve ark. yakin zamanda yayinladiklar1 meta analiz ¢aligmada
komplikasyon oranlarima dahil edilen 179 hastada obstruksiyon, tromboz ve
stenoz komplikasyon oranlar1 proksimal splenorenal sant yapilan hastalarin
15’inde (% 13.6) sant komplikasyonu raporlanmis olup 93 hastada incelenen

mortalitenin ise 2 (% 4.7) hastada izlendigi raporlanmistir.

Gastrointestinal kanama 157 hastada degerlendirilmis olup 7 hastada
((9%9.9) gozlendigini raporlamislardir.[44] Bizim ¢alismamizda; ameliyat sonrast
GIS kanama ise 4 hastada (%16) izlenmis olup hastalara uygulanan splenektomi
ve proksimal splenorenal sant ile basing diisiikliigii saglandigindan bu kanamalar
transflizyon gerektirmeyen ve konservatif olarak tedavi edilen kanamalar seklinde

gelismistir.

Calismamizda post-operatif mortalite izlenmemis olup; erken donem sant
patensi kayb1 1 hastada (%4); ge¢ donem patensi kayb1 ise 2 hastada (%8) izlendi.

Erken donem patensi kaybi; akut tromboza sekonder olarak izlenmis olup hasta
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re-operasyona alinarak trombektomi ile sant patensi yeniden saglandi. Ayni

hastanin ge¢ donem takibinde sant patent izlendi.

Benzer komplikasyon oranlari ile ¢alismamiz literatiir ile uyumlu bulundu.

Orloff ve ark.nin metanalizlerinde belirttigi iizere operasyon sonrasi
ensefalopati oranlar1 oldukga diisiik olup cerrahi sonrast uzun donem takip edilen
bu hastalarin % 85’inde akademik basarilarinda gelisme goriilmiistiir. [41] Bizim
calismamiz kisa donem takibi igerse de bu siire icerisinde hastalarda ensefalopati

tablosu izlenmemistir.

Calismamizin kisitliliklart arasinda az sayida hasta ile ¢alisilmis olmasi,
kisa takip siireci ve pediatrik hasta grubunun agirlikta olmasi gosterilebilir; ancak
diinya genelinde de non-sirotik portal hipertansiyon nedeniyle selektif sant
cerrahisi uygulanan hastalara ait literatiir fazla degildir. Daha biiylik bir hasta
grubu ile calisma selektif sant cerrahisi sonrasi hastalarin klinik tablolar1 hakkinda
daha etkin bilgiler verebilecegi gibi pediatrik yas grubunun kendine has biiylime
ve gelisme, akademik basari, psikososyal gelisim basamaklarinin incelenmesi gibi
ek parametrelerin incelenmesi gibi avantajlara sahip olabilir. Takip siiresinin
uzamasi ile sant cerrahisinin uzun donem sonuglarinin degerlendirilmesi ve daha

giivenilir sonuglar elde edilmesi saglanabilir.
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6. SONUC

Sonug olarak non-sirotik portal hipertansiyon, gen¢ yasta goriilen, sik sik
iist GIS kanama ve hipersplenizm tablosu ile prezente olan bir hastaliktir.
Hastalarin hipersplenizm tablosuna bagli  goriilen anemi ve trombositopeni
tablosu; Ozegafageal varislere bagli tekrarlayan kanamalar ile kisir bir dongii
yaratmaktadir. Portal sistem basincinin disiiriilmesi ile proksimal splenorenal
sant, tekrarlayan varis kanamalarina ve hipersplenizmine tek-adimda ¢6ziim sunan
tedavi modalitesi olarak karsimiza ¢ikmakta ve kabul edilebilir mortalite ve
morbidite  oranlart ile llkemizde yayginlasmaktadir. Bizim  hasta
populasyonumuzda uygulanan sant cerrahisi ile % 84 oraninda tekrarlayan
kanama kontrolii saglamis olup post-op transfiizyon gerektiren major GIS kanama

gosteren hasta izlenmemistir. Tlim hastalarda pansitopeni tedavi edilmistir.

Gastroozefageal varis kanamalarinda cerrahi disi yontemlerle %90’lara
varan oranda kanama kontrolii saglanmasina ragmen portal basincin diismemesi
nedeniyle yiiksek mortalite hizina sahip tekrarlayan kanama oranlart % 60
civarlarindadir. TIPS tedavisinde ise stent agik kalma orani % 60 civarindadir.
Tekrarlayan kanamali olgularda medikal tedavilerde 1srarci olunmasi ve cerrahi
tedavinin gecikmesi portal hipertansiyon iligkili sorunlarin derinlesmesine ve
0zellikle deneyimli saglik merkezlerine erisim sorunu yasanan bolgede mortalite
riskinin artmasma neden olabilir. Ozellikle non-sirotik portal hipertansiyon
olgularinda segilecek uygun cerrahi sant ameliyatlar1 ile mortalite ve morbidite

Onlenebilir.
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7. OZET

Non-sirotik Portal Hipertansiyonda Splenorenal Sant Yapilan Hastalarda

Hipersplenizmin Klinik Degerlendirilmesi

Giris ve Amac: Portal Hipertansiyon (PHT); normal kosullarda; 5-7 mm-Hg olan
Portal Ven (PV) basincinin patolojik nedenler ile 10 mm-Hg nin iizerine ve

Hepatik Ven6z Basing Gradientinin (HVPG) ise 6 mm-Hg’ nin iizerine ¢ikmasidir.

Ekstrahepatik portal ven obstruksiyonu (EHPVO) non-sirotik portal
hipertansiyon etiyolojisinde onemli bir yere sahiptir ve oOzellikle pediatrik

populasyonda %70’e varan oranlarda idiyopatik olarak goriiliir.

EHPVO, non-sirotik pediatrik populasyonda klinikte siklikla 6zefagus
varis kanamasi olarak presente olmaktadir ve varis kanamasi ile beraber goriilen
en sik klinik presantasyon hipersplenizmdir. Hipersplenizmin yanisira bir veya
daha fazla klinik semptomun (anemi nedenli yorgunluk, halsizlik, okul bagarisinda
diisme veya gastrointestinal kanama olmaksizin kan transfiizyon ihtiyaci veya
hemoraji, ekimoz, petesi, epistaksis, dis eti kanamalar1 gibi kanama diyatezleri ile

tekrarlayan enfeksiyonlar) bir arada olmasi olarak kabul edilmektedir.

Proksimal splenorenal sant (PSRS) cerrahisinin gastrik varisler nedeniyle
kanayan hastalarda yeniden kanamanin 6nlenmesi ve hipersplenizmin 6nlenmesi
acisindan kabul edilebilir morbidite ve mortalite oranlar1 ile oldukca etkin bir
tedavi yontemi oldugu gosterilmistir.. Proksimal splenorenal sant (PSRS)
cerrahisinin hastalarin prognozu iizerine olumlu etkilerinden biri hipersplenizm

tablolarinda olumlu yonde gelisme goriilmesidir.
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Bu calismada, proksimal splenorenal sant cerrahisi uygulanan hastalarin
cerrahi uygulamasi sonrasinda hipersplenizm durumu ile ilgili klinik

parametlerinin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Gerec¢ ve Yontem: Bu arastirmada 2018-2023 yillar1 arasinda Gazi Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesi Genel Cerrahi Kliniginde proksimal splenorenal sant
cerrahisi uygulanan 25 hastanin kayitlar1 retrospektif olarak degerlendirilmis;
ameliyat Oncesi, ameliyat sonras1 1. ay ve ameliyat sonras1 1. yil degerleri ve

klinik 6zellikleri degerlendirilmistir.

Bulgular: Arastirmaya dahil edilen 25 adet hastanin ortalama yas1 12.6 (min.6,

max.32; £12.6) olup hastalarin 16’s1 (%64) erkek; 9°u (% 36) kadin cinsiyettedir.

Hastalarin post-op biyokimyasal degerleri incelendiginde ALT, GGT, ALP,
total-direkt ve indirekt bilirubin degerlerinde ameliyat 6ncesi donemdeki degerler
ile ameliyat sonrasi degerler arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
mevcuttu. Hastalarin tamaminda ameliyat sonrasi trombositopeni ve lokopeni

tablosu diizelmis olup 3 (%12) hastada anemi devam etmistir.

Hastalarin ameliyat 6ncesi hemoglobin degerleri ile ameliyat sonras1 1. yil
degerleri arasinda; ameliyat dncesi trombosit degerleri ile ameliyat sonrast 1.y1l
trombosit degerleri arasinda ve ameliyat Oncesi l6kosit degerleri ile ameliyat

sonrast 1. y1l 16kosit degerleri arasinda anlamli farklilik mevcuttu.

Hastalarin  higbirinde mortalite izlenmemis olup ameliyat sonrasi
ensefalopati tablosu hi¢bir hastada gozlenmemistir. 4 hastada (%16)

gastrodzefageal varis kanamasina bagli gastrointestinal sistem kanamasi izlenmis;
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ancak bu kanamalar transfiizyon ihtiyact olmayan ve konservatif olarak tedavi

edilebilen kanamalar olmustur.

Sonug: Portal sistem basincinin digiiriilmesi ile proksimal splenorenal sant,
tekrarlayan varis kanamalarina ve hipersplenizmine tek-adimda ¢oziim sunan
tedavi modalitesi olarak karsimiza c¢ikmakta ve kabul edilebilir mortalite ve
morbidite oranlar1 ile yayginlagsmaktadir. Tekrarlayan kanamali olgularda medikal
tedavilerde 1srarci olunmasi ve cerrahi tedavinin gecikmesi portal hipertansiyon
iligkili sorunlarin derinlesmesine ve oOzellikle deneyimli saglik merkezlerine

erisim sorunu yasanan bdlgede mortalite riskinin artmasina neden olabilir.

Ozellikle non-sirotik portal hipertansiyon olgularinda segilecek uygun

cerrahi sant ameliyatlar ile mortalite ve morbidite 6nlenebilir.

Anahtar kelimeler: portal hipertansiyon, hipersplenizm, proksimal splenorenal

sant
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8. ABSTRACT

Clinical Evaluation of Hypersplenism in Patients Undergoing Splenorenal
Shunt for Non-Cirrhotic Portal Hypertension

Introduction and Aim: Portal hypertension (PHT) is defined as the elevation of
Portal Vein (PV) pressure, which under normal circumstances ranges between 5-7
mm-Hg, due to pathological reasons surpassing 10 mm-Hg, along with an
increase in Hepatic Venous Pressure Gradient (HVPG) above 6 mm-Hg.
Extrahepatic portal vein obstruction (EHPVO) holds significant etiological
importance in non-cirrhotic portal hypertension and is particularly observed
idiopathically in up to 70% of the pediatric population. EHPVO commonly
presents clinically as esophageal variceal bleeding in non-cirrhotic pediatric
population and is often associated with hypersplenism, which is the most frequent
clinical presentation seen alongside variceal bleeding. Besides hypersplenism, it is
considered as the presence of one or more clinical symptoms (such as fatigue due
to anemia, weakness, decline in school performance, or the need for blood
transfusion or hemorrhage without gastrointestinal bleeding, along with bleeding
diatheses such as ecchymosis, petechiae, epistaxis, gum bleeding, and recurrent
infections). Proximal splenorenal shunt (PSRS) surgery has been shown to be a
highly effective treatment method with acceptable morbidity and mortality rates
for preventing re-bleeding in patients bleeding from gastric varices and for
preventing hypersplenism. One of the positive effects of proximal splenorenal

shunt (PSRS) surgery on patient prognosis is the positive improvement observed
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in hypersplenism cases. This study aims to evaluate clinical parameters related to

hypersplenism following the surgical application of proximal splenorenal shunt.

Materials and Methods: In this study, the records of 25 patients who underwent
proximal splenorenal shunt surgery in the General Surgery Clinic of Gazi
University Faculty of Medicine Hospital between 2018-2023 were retrospectively
evaluated. Preoperative, postoperative 1st month, and postoperative Ist year

values and clinical characteristics were assessed.

Results: The mean age of the 25 included patients was 12.6 (min.6, max.32;
+12.6) years, with 16 (64%) being male and 9 (36%) being female. When the
postoperative biochemical values of the patients were examined, there was a
statistically significant difference between the values before surgery and the
values after surgery in ALT, GGT, ALP, total-direct, and indirect bilirubin levels.
Thrombocytopenia and leukopenia improved in all patients after surgery, with
anemia persisting in 3 (12%) patients. There was a significant difference between
preoperative hemoglobin values and postoperative 1st year values, preoperative
platelet values and postoperative Ist year platelet values, and preoperative
leukocyte values and postoperative Ist year leukocyte values. There was no
mortality observed in any of the patients, and postoperative encephalopathy was
not observed in any patient. Gastrointestinal bleeding associated with
gastroesophageal variceal bleeding was observed in 4 patients (16%); however,

these bleedings were transfusion-independent and managed conservatively.
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Conclusion: Proximal splenorenal shunt, by reducing portal system pressure,
emerges as a treatment modality that provides a one-step solution for recurrent
variceal bleeding and hypersplenism, with acceptable mortality and morbidity
rates. Insistence on medical treatments in cases of recurrent bleeding and delay in
surgical treatment may deepen portal hypertension-related issues and increase
mortality risk in regions where access to experienced healthcare centers is limited.
Mortality and morbidity can be prevented, especially in cases of non-cirrhotic

portal hypertension, with appropriate surgical shunt selections.

Keywords: portal hypertension, hypersplenism, proximal splenorenal shunt
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