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1. GIRIS

Portal hipertansiyon (PHT), portal venden (PV) sag atriyuma kadar olan
bolgede artmig kan akimi ve/veya vaskiiler direng sonucu geligir. Normal PV
basinci 7-10 mmHg arasindadir, PV basincinin 10 mmHg nin {izerinde olmasi veya
hepatik venoz basing farkinin (HVBF) (PV ile inferior vena kava arasindaki basing

farki) 5 mmHg’den yiiksek olmasi PHT olarak tanimlanir (1).

PHT, portal venoz sistemdeki direng diizeyine gore prehepatik, intrahepatik
ve ekstrahepatik PHT olarak siiflandirilmaktadir (1). Intrahepatik PHT ise
presiniizoidal, siniizoidal ve postsiniizoidal PHT olarak smiflandirilir.
Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu (EHPVO), ¢ocuklarda prehepatik PHT nin

en sik nedenidir (2).

EHPVO, yenidogan doneminden baglayip erigskin yasa kadar herhangi bir
donemde belirti ve bulgulara neden olabilir. Olgularin yaklasik licte biri veya yarist
ise uzun slire asemptomatik olabilir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte,
tromboza sebep olan bir veya birden fazla risk faktorii varhiginda goriiliir.

Cocuklarda EHPVO’nun en sik nedeni umbilikal ven kateterizasyonu (UVK) dur

(3).

Travma ya da cerrahi sonras1 PV nin hasari, umbilikal sepsis, pankreatit gibi

lokal inflamatuar nedenler, tromboza yatkinlik (trombofili) ve konjenital



anomaliler EHPVO’ya neden olan diger durumlardir. Olgularin yaklasik yarisinda

ise neden saptanamamaktadir (4).

Olgularin biiyiik ¢ogunlugu iist GIS kanamasi veya rastlantisal olarak
saptanan splenomegali ile tan1 almaktadir (5). Hastalarda varis, varis kanamasi,
hipersplenizm, biiyiime geriligi, portal biliyopati, asit, minimal hepatik ensefalopati
(MHE), hepatopulmoner sendrom (HPS), portopulmoner hipertansiyon (PPH),
hepatorenal sendrom (HRS) goriilebilir (6). EHPVO genellikle klinik, laboratuvar,
radyolojik ve endoskopik bulgular ile tan1 almaktadir (3). Goriintiilleme; EHPVO
tanisinin temelini olusturmaktadir (7). Doppler ultrasonografi (US) ilk sirada tercih
edilmesi gereken yontemdir (4). Bilgisayarli tomografi anjiyografi (BTA) ve
Manyetik Rezonans Anjiyografi (MRA) trombiis gelisiminin degerlendirilmesinde
ve potansiyel lokal faktorleri gostermede etkili olup tan1 ve cerrahiye hazirlik i¢in
olduk¢a yararli yontemlerdir (8). EHPVO’da tedavinin temelini akut kanama
ataklarinin tedavisi ve varis kanamasimin proflaksisi olusturur. Cocuklarda varis
kanamasia bagli mortalite erigkinlere gore diisiiktiir (8). Akut varis kanamasi
tedavisinde ve proflaksisinde, beta blokorler, vazopressor ajanlar, endoskopik,
radyolojik ve cerrahi yontemler kullanilir. EHPVO’da morbidite ve mortaliteyi
etkileyen en Onemli faktér 6zofagus varis kanamalaridir. Cocuklarda sirotik
olmayan PHT’nin nedeninden bagimsiz olarak uzun donem sag kalim; varis

eradikasyonu ve uygun zamanda yapilmis sant cerrahisi ile oldukga yiiksektir (4).

Bu calismada Gazi Universitesi Gastroenteroloji kliniginde 2011-2021

tarihleri arasinda EHPVO tanisi alan hastalarda risk faktorleri, klinik bulgulari,



tedavi yaklagimlari ve komplikasyonlarmi inceleyerek, klinik ve laboratuvar

bulgulari ve tedavi yontemleri ile iligkisinin degerlendirilmesi amaglanmuistir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu: Tanim

EHPVO,; intrahepatik PV, splenik ya da siiperior mezenterik ven tikanikligi
olsun ya da olmasin, ekstrahepatik PV nin tikaniklig1 ile giden karacigerin vaskiiler
bir hastaligidir. Splenik venin ya da siiperior mezenterik venin izole tikanikligi,
PV’nin kronik karaciger hastaligina ya da maligniteye ikincil tikanikligi bu

tanimlamaya dahil degildir (9).

2.2. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu: Patofizyoloji

Portal vendz sistem, sindirim sisteminin ve dalagin vendz kapiller ag: ile
baglar, splenik ve mezenterik venlerin siiperior ve inferior mezenterik ven ile
birleserek olusturdugu PV ile devam eder ve siniizoid adi verilen karaciger igi
kapiller sistemde sonlanir. PV kan akimi siniizoidlerde kismen hepatik arter kani
ile karigtiktan sonra santral venler ile hepatik venlere dokiiliir. Daha sonra hepatik
venler ile vena kava inferiora, oradan da sag atriyuma dokiiliir (10). Siiperior
mezenterik ven kapillerleri ve splenik venler, PV’ye besin ve hormonlari getirir. (4)
Hepatik arter ve PV ise karacigere kan getirir. Kismen oksijenize PV kani ile
oksijenize hepatik arter, karaciger kan akimimi destekleyerek karacigeri hipoksiye
kars1 korur. Hepatik arter ve PV, damar i¢i darliklara veya trombozlara ragmen
karacigere siirdiiriilebilir bir kan akimi saglar. Bu kan akisi, saglikli bireylerde

portal sistemde diisiik bir direngle karsilasir (10).



Cocuklarda ana PV’de olusan major bir trombotik olayin EHPVO’ya neden
oldugu diistiniilmektedir. Ayrica tromboze olan PV’nin bag dokusu ile degistigi
diisiiniilmektedir. Karacigerin yapisi korunmustur. Karaciger parankiminde veya
portal yollarda retikiilin aglar1 vardir. Ayn1 zamanda bu retikiilin aglara periportal

fibrozis de eslik edebilir. (11)

Esophageal veins

Stomach

Gastric vein

Spleen

Portal vein

Splenic vein

Superior mesenteric vein Inferior mesenteric vein

Sekil 1. Portal sistemin anatomisi (9)

PV obstriiksiyonu, Portal vendz sistemde vaskiiler direnci artirarak PHT ’ye
neden olur. Trombiise sekonder PV nin tikanmasi sonucu karacigere kan akiminin
saglanmast i¢in kompanzasyon mekanizmasi ile hepatik arterin dilatasyonu
goriiliir. Trombiisii “by-pass” etmek i¢in gelisen kollateral venéz damarlar ise

“kaverndz transformasyon” ya da “portal kavernom” olarak isimlendirilir. Bu



kollateraller, portal sistemin farkli seviyelerinde gelisen portosistemik santlara

dagilarak karacigerin yeniden beslenmesine yardimci olur (2).

PHT, PV’den sag atriyuma kadar olan bdlgede artmis kan akimi ve/veya
vaskiiler direng sonucu gelisir. Normal PV basinci 7-10 mmHg arasindadir. HVBF;
kama hepatik ven6z basing ile serbest hepatik ven6z basing arasindaki fark olarak
tanimlanir. HVBF de 1-4 mmHg arasindadir. HVBF’nin (PV ile inferior vena kava
arasindaki basing farki) 5 mmHg’den yiiksek olmasi veya PV basmciin 10
mmHg’nin {izerinde olmas1 PHT olarak tanimlanir (1). Eriskinlerde HVBF nin 10
mmHQg’nin lizerinde olmas1 6zofagus varisi ile iligkilendirilmektedir. HVBF, 12

mmHg iizerinde ise asit ve varis kanamalarinin goriilebildigi bilinmektedir (2).

Portal sistemin belli bolgelerde kaval sistem ile baglantist vardir, bunlar
porto—kaval anostomozlar olarak isimlendirilir. Ozofagus cevresi, dalak ¢evresi,
hemoroidal bolge ve karin duvari anostomozlar1 bu anostomozlarin 6rnekleridir. Bu
anostomozlar portal sistem i¢inde basing arttiginda belirginlesir ve portal kan1 kaval
sisteme tagimaya calisir. Bu da klinik bulgularin ve komplikasyonlarin ortaya
¢ikmasina neden olur. Vena porta kokiindeki ya da dallarindaki yerel bir tikanikligin
asilarak karaciger yoniindeki portal kan akimmin korunmaya ¢alisildigi

anostomozlara ise porto-portal anostomozlar denir (12).



2.3. Ekstrahepatik Portal Ven Obstriiksiyonu Etiyoloji

PV’deki tromboz EHPVO’ya neden olan en 6nemli mekanizmadir (13).
Portal ven trombozu (PVT), trombiis nedeni ile PV’de kan akiminin kismi veya tam
tikanikligidir (14). Buna sebep olan nedenler 3 ana kategoriye ayrilir. Birincisi
direkt PV hasari yapan; omfalit, UVK, neonatal peritonit, abdominal travma, PV’ye
iyatrojenik travma, porta hepatis de dahil olmak iizere PV deki kist ve timorlerdir
(15). Ikinci kategori nadir olan PV stenozu ve agenezisi gibi gelisimsel
anomalilerdir (15). Ugiincii kategori ise sik goriilen intraabdominal kaynakli
olmayan neonatal sistemik sepsis, ¢oklu kan transfiizyonlari, hiperkoagiilabilite,
kalitsal trombofili [antitrombin III, protein C, protein S eksikligi, aktive protein C
rezistans1 (APCR), Faktdor V Leiden mutasyonu, protrombin gen mutasyonlari

(G20210A) gibi) mutasyonlaridir (13,15-17,26).

Neonatal ve ¢cocukluk donemindeki EHPVO’nun en sik sebepleri omfalit ve
intraabdominal sepsistir. (18-22) Bir baska ¢alismada da umbilikal sepsis EHPVO
gelisiminin en sik goriilen nedeni olarak bildirilmistir. (23) Bir¢ok yayinda UVK
yapilan hastalarin %9’u ve umbilikal kaynakli sepsisi olan hastalarin %9 unda
EHPVO gelismistir (24). Protrombotik mutasyonlar PVT’ye yatkinlik olusturur.
Altta yatan protrombotik durumlarin oldugu hastalarda splenoportal yolda tromboz,
EHPVO’ya sebep olabilir. Miyeloproliferatif hastaliklar da EHPVO’nun 6nemli
nedenlerinden biridir (13,15,16,26). Maligniteye sekonder gelisen hiperkoagubilite

de tromboza neden olarak EHPVO ile sonuglanabilir. Cocuklarda ise maligniteler



daha az goriilmektedir (25). Hastalarin %50’sinde ise EHPVO’nun nedeni

saptanamamustir (7).

2.4. Klinik Bulgular

EHPVO tanili hastalar, yenidogan doneminden erigkin yasa kadar olan
herhangi bir donemde farkli bulgularla karsimiza ¢ikabilir. (3) Altta yatan nedenler
ve tetikleyen faktorler klinik bulgular1 belirler. Bazen sadece rastlantisal olarak
saptanan  splenomegali  sonrasi tani  konur. Hastalar asemptomatik
seyredebilecekleri gibi ¢esitli komplikasyonlar ile de prezante olurlar. Bu
komplikasyonlar; ézofagus varisi, GIS kanama, hipersplenizm, biiyiime geriligi,
portal biliyopati, asit, pulmoner komplikasyonlar (HPS, PPH), renal
komplikasyonlar HRS, MHE’dir (3). Bu komplikasyonlarin sikligi tablo 1 de

gosterilmistir.

Cocuklarda en sik varis, varis kanamalari, splenomegali ve asit goriiliir.
Daha az siklikla pulmoner komplikasyonlar, renal komplikasyonlar ve MHE

gortilebilir (3).

Bebeklik doneminde varis kanamalari, splenomegali sik goriiliirken
cocuklugun ge¢ donemlerinde ve ergenlerde varis kanamasi, splenomegali,
hipersplenizm, biiylime geriligi, asit gériilmektedir (Tablo 2). Direncli anemi, karin

agrisi, splenomegali, trombositopeni siktir. EHPVO’su olan bireylerde varis



kanamas1 aniden ortaya ¢ikabilir ya da basit bir atesli enfeksiyon veya nonsteroid

antiinflamatuar ila¢ kullanimi1 sonrasi goriilebilir (2).

Tablo 1. Ekstrahepatik portal ven obstriikksiyonunda goriilen komplikasyonlarin

siklig1 (6,23,27-30)

Komplikasyonlar Sikhik
Ozofagus varis %85
Varis kanamasi %65
Biiytime geriligi %33
Minimal hepatik ensefalopati %32
Portal hipertansif gastropati %26
Hepatopulmoner sendrom %2-10
Portal biliyopati %6
Hepatorenal sendrom %5
Asit %4

Ozofagus varislerinden kanama PHT ile iliskili morbidite ve mortaliteyi
belirler. Puberte sonrasi azalabilir ancak sikligi ve ciddiyeti yas ile artar. Asit

gelisimi erigkinlerde ¢ocuklara kiyasla daha fazladir (3).

2.4.1. Varis ve varise bagh gastrointestinal sistem kanamasi

Cogunlukla PVT’ye sekonder gelisen EHPVO’da PHT klinigi goriiliir.
PHT ye ikincil varis kanamalar1 ise ¢cocuklarda iist gastrointestinal kanamanin sik
goriilen nedenlerindendir (25). Ozofagus varisleri %90-95 oraninda gériiliirken,

%30-40 hastada gastrik varisler goriiliir (9). Ust GIS kanamalar1 hematemez ya da



Tablo 2. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonunun yaglara gore seyri (9)

Bebek Cocukluk-Ergenlik

Splenomegali
Varis kanamast
Hipersplenizm
) Asit
Splenomegali o
‘ Biiytime geriligi
Varis kanamast N )

Portal biliyopati
Minimal hepatik ensefalopati
Yasam kalitesi diistikliigii

Parankimal zedelenme

melena seklinde goriilmektedir. Alt GIS kanama melena, gaita ile karisik koyu kan
ya da parlak kirmizi kan seklinde goriiliir. GIS kanama en ¢ok 6zofagus varisi
kaynakl1 olsa da az bir kism1 da portal hipertansif gastropatiden, gastrik, duedonal,
rektal varislerden kaynaklanabilir. Ekstrahepatik PHT’de en sik melena ve
hematemez goriiliir. Kanamaya bagli mortalite diisiik olmasina ragmen akut varis
kanamasi sok ve 6liim ile sonuglanabilir (31). Evre 1 varisi olanlarin kanama riski
evre 2 veya 3 varisi olanlara gére daha azdir. Protrombin zamaninin artmasi, total
biliriibin diizeyinin artmasi, asit, gastrik varis ve varis iizeri red spotlarin olmasi

kanama riskini artiran durumlardir (32).

2.4.2. Splenomegali ve hipersplenizm

Dalak boyutundaki artisi, splenik kan akisindaki artis izler. Semptomsuz

cocuklarda rutin muayene sirasinda splenomegali saptanabilir. Splenomegali, ¢ogu

10



hastada en sik goriilen ikinci baslangi¢ bulgusudur. Splenomegali, splenik
konjesyona ve kan hiicrelerinin sekestrasyonuna bagli hipersplenizm goriiliir.
Hipersplenizm hastalarin %27-%87’sinde goriilebilir. Agir hipersplenizmi olan

hastalarin %40-80’inde trombositopeni, anemi ve l6kopeni goriiliir (6,33).

Sekil 2. Ozofagus varisi. Dort kolon halinde evre 3 varis (*), red spotlar

(siyah ok baglar ile gosterilmistir).

Trombosit degerinin 50.000/mm? altinda olmas1 dikkat edilmesi gereken bir
sinir degerdir ancak trombosit fonksiyonlar1 normaldir ve nadiren kanamaya neden

(%0,5-10) olurlar. Kanama yogun ve yasami tehdit eden diizeylerde olabilir (3).

2.4.3. Biiyiime geriligi

Cocuklarda EHPVO’nun en 6nemli komplikasyonlarindan biridir (3).
Biiyiime geriliginin, karacigere giden portal kan desteginin azalmasi sonucu
karaciger tarafindan diizenlenen hepatotropik hormonlarin azalmasi, biiylime

hormonu direnci ve insiilin benzeri bilylime hormonu direnci, portal hipertansif
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enteropati ve biliyopatiye sekonder malabsorbsiyona, anemi ve hipersplenizme
bagli olabilecegi diistiniilmiistiir (1). Ayrica splenomegali, anemi, portal
gastropatide goriilen hizli doygunluk ve istah kaybi da biiylime geriligine neden
olabilmektedir (3). Pediatrik serilerde biiylime geriligi %33-54 hastada goriliir
(34). Uzamis PVT’de biiyime geriligi goriilme oranini artmaktadir (1). Uzamis

PHT siiresi de biiyiime geriligi goriilme riskini artirmaktadir (25).

2.4.4. Portal biliyopati

EHPVO tanili hastalarin safra yollar1 ve safra kesesinde goriilen darlik ve
dilatasyonlara portal biliyopati denir. Darliklar ve dilatasyonlar, parakoledokal ve
parakolesistik kollateral damarlarin disaridan basis1 sonucu gelisir. Darliklar
PV’deki tromboza ve portal kavernoma bagli olarak da olusabilir. Biliyer ve
peribiliyer bolgedeki varisler ile portal kavernamat6z degisikliklerin uzun siireli ve
safra yollarinin iskemisine bagli olarak portal biliyopatinin olustugu
distintilmektedir (3). Portal hipertansif biliyopati ¢ogunlukla ergenlik dénemde
goriiliir. Cogunlukla asemptomatikken, %20-30’unda kolestazin klinik bulgulari
eslik edebilir (1). Karin agrisi, sarilik, ates, kolanjit ataklari gelisebilir (1). PVT olan
hastalarin %80-100’tinde endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi ile portal
biliyopati saptanabilmektedir (35). Manyetik rezonans kolanjiopankreatografi
(MRKP) girisimsel olmamasi nedeni ile ¢ocuklarda portal hipertansif biliyopati

tanisi i¢in ilk secenek goriintiileme yontemidir (36).
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2.4.5. Asit

EHPVO’da asit goriilme siklig1 %4 tiir (6). Siire¢ uzadikga asit goriilme
sikligr artar (11). EHPVO’da asit gelisimi etiyolojisi tam aydinlatilamamakla
birlikte karaciger fonksiyon bozuklugu sonrasinda albiimin diisiikligi ile iliskili
olabilir (3). GIS kanamasi ve tetikleyici diger faktdrlerden bagimsiz olarak
EHPVO’su olan hastalarda asit goriilebildigi gibi kanama olmaksizin da asit

gelisebilir (37).

PHT ve diger asit nedenlerinin ayirimini yapmak i¢in serum asit albiimin
farki (SAAF) kullanilir. SAAF, asidik albiimin seviyesinden serum albiimin
degerinin ¢ikarilmasi sonucu elde edilir. PHT de hidrostatik basing artisi sivinin ve
albliminin dolagimdan periton i¢indeki aside gegisine sebep olur. SAAF >1,1 g/dl
olarak olgiiliir. Sonu¢ portal basing ile dogrudan iliskilidir. Asit ayn1 zamanda
spontan bakteriyel peritonit (SBP) acisindan da degerlendirilmelidir. Bu
degerlendirme asidik sivi hiicre saymmi ile yapilir. SBP tanis1 asidik sivida
polimorfoniikleer 16kosit sayisinin 250 hiicre/mm? {izerinde olmasi ile konur. SBP

tanisi alan hastalarda 3. kusak intraven6z sefalosporin kullanilmasi 6nerilmektedir

(2).
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2.4.6. Pulmoner komplikasyonlar

Sirotik olmayan PHT da pulmoner komplikasyonlar (HPS ve PPH) nadiren
geligebilir. HPS ve PPH’nin patogenezi tam olarak anlasilamamistir. Bu iki

komplikasyon portosistemik sant yapilan hastalarda daha sik goriilmektedir (2).

2.4.6.1. Hepatopulmoner sendrom

EHPVO tanili hastalarda sirotik PHT’ye gore daha nadir goriilen bir
komplikasyondur (3). HPS, karaciger hastaligit ve PHT goriilen hastalarda
intrapulmoner vaskuler sant sonucunda olusan ventilasyon perflizyon uyumsuzlugu
sonrasinda hipoksemi goriilmesidir (2,38). HPS triad1 hipoksemi, intrapulmoner
vaskiiler dilatasyon ve karaciger hastaligi ile karakterizedir. Dispne, arteriyel
kandaki parsiyel oksijen basincinda > 4mmHg veya sirtiistii pozisyonda PaO2’de
%35 azalma, gomak parmak ve siyanoz ile bagvuran hastalarda klinik olarak kusku

duyulmalidir (19).

Fizik incelemede dispne, egzersiz intoleranst ve hipoksi en yaygin
bulgulardir (37, 38). PHT varliginda, HPS tanis1 icin transkutan6z oksijen
saturasyonu dlgiilmelidir. Inspire edilen O fraksiyonu %21 iken parsiyel oksijen
basinct <80 mmHg’dan ya da alveol-arter oksijen farkinin >15 mmHg ve kontrastl
ekokardiyografide pulmoner vaskiiler dilatasyonun gosterilmesi hastaligin klasik
tan1 triadin1 olusturmaktadir (39). Arteriyel oksijenasyonun iyilestirilmesi ve

karaciger nakli HPS’nin tek etkili tedavisidir (15).
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2.4.6.2. Portopulmoner hipertansiyon

PPH altta yatan kalp hastalifi olmaksizin ortalama pulmoner arter
basincinin artmasi ve pulmoner arteriopatiye bagli vaskiiler direncin artmasidir.
Genellikle sirotik PHT’de daha sik goriiliir. PPH’nin patofizyolojisi tam olarak
bilinememekle birlikte PHT ve karaciger disfonksiyonu durumunda biyokimyasal
mediatdrlerin portosistemik sant sonrasinda hepatik klirensin azalmasi sonucu

olustugu diisiiniilmektedir.

Klinikte efor dispnesi, carpinti, gogiis agrist ve senkop goriilebilir. Bu
semptomlar nadiren pulmoner hipertansiyon kliniginin baslangicinda goriliir.
Ozellikle asemptomatik hastalarda pulmoner hipertansiyon ilerlemeden PPH tanisi
koymak zordur. Tamida ilk tercih olarak ekokardiyografi kullanilmaktadir.
Ekokardiyografide trikiispit regiirjitasyonu goriilebilir. Tanida sag ventrikiildeki
sistolik basincin Ol¢limii, ventrikiildeki ortalama basincin Olgiimiinden daha
degerlidir. Geri doniisiimsiiz pulmoner vaskiilopati gelismeden 6nce PPH tanisi
alan hastalar karaciger transplantasyonundan fayda goriirler. PPH’nin ileri
evrelerinde (ortalama pulmoner basincin> 35 mmHg olmasi ve sag ventrikiil
yetmezligi bulgularinin olmasi) hastalara karaciger transplantasyonu yapildiginda

transplantin rejeksiyonu ve hastalarda 6liim riski yiiksektir (2)
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2.4.7. Hepatorenal sendrom

EHPVO’nun nadir goriilen komplikasyonlarindan biridir. Kronik karaciger
hastalig1 olanlarda nefrotoksik ilag kullanimi, intravaskiiler s1v1 a¢ig1, hipovolemik
sok gibi durumlarin yoklugunda PHT ye eslik eden renal yetmezlik tablosu HRS
olarak isimlendirilmektedir (39). PHT nin neden oldugu splanknik dolasimdaki
arteriyel vazodilatasyon bobrek fonksiyonlarinda azalmaya neden olmaktadir.
Klinik ve laboratuvar bulgular, serum kreatinin ve idrar ozmolaritesinde artis,
proteiniirinin olmamasi, idrarda diisik sodyum atilimi ve oligiridir (40-43).
Hastalar prerenal bobrek yetmezliginden farkli olarak sivi yiiklemesine yanit
vermezler. Asidi olanlarda albiimin infiizyonuyla beraber, tedavi edici parasentez
uygulanabilir. Terlipressin gibi splanknik vazokonstriktorler HRS tedavisinde
yaygin olarak kullanilmaktadir (46,47). Karaciger transplantasyonu HRS’nin en

etkin tedavisidir.

2.4.8. Minimal hepatik ensefalopati

MHE; PHT ve siroz iliskili anatomik ve portosistemik sant sonrasi
gelisebilen baslangigta geri doniisiimlii norolojik bulgularin goriilebildigi bir
durumdur. Portosistemik sant cerrahisi sonrasi portal akimdaki toksik maddeler
sistemik dolasima katilir. Santin olmadigi hastalarin  %32-35’inde  MHE
goriilmiistiir. Bu durum hepatik kan akiminin kronik olarak azalmasina
baglanmistir. Biiylik cocuklarda biling degisikligi, kisilik degisikligi, konugma ve

motor fonksiyonlarda bozulma seklinde goriilebilir. Karaciger fonksiyonlarinin
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bozulmasi, asit, ensefalopati yas ve hastaligin siiresi uzadik¢a artabilir (9).
Hastalarda siroz hastaliginin laboratuvar bulgular1 disinda spesifik olmamakla

beraber amonyak yiiksekligi onemlidir.

2.5. Tam

EHPVO tanist klinik, laboratuvar, radyolojik, endoskopik ve histopatolojik
bulgular ile konur. (3) Karaciger islev bozuklugunun olmadig: hastalarda PHT ’nin
klinik ve laboratuvar bulgularina PV’nin goriintiillenememesi ile karakterizedir (9).
Gortintileme EHPVO tanisinin temelini olusturur. Olgularin ¢ogu varis kanamasi,
tesadiifen saptanan splenomegali klinigi ile tam1 alir (2). Laboratuvarda ise
hipersplenizm, karaciger sentetik fonksiyonlarinin korunmus olmasi, biyopside
karaciger lobiiler yapisinin korunmus olmasi, endoskopide 6zofagus varis varligi,
Doppler US’de tromboz ve/veya kavernamatoz degisikliklerin goriilmesi, karaciger

boyutlarinin ve ekojenitesinin normal sinirlarda olmasi beklenir (3).

2.6. Laboratuvar

Karaciger parankim hastaligi olmadig1 siirece karaciger sentetik fonksiyonlari
korunur. Karaciger fonksiyon testleri [aspartat amino transaminaz (AST), alanin
aminotransferaz (ALT), alkalen fosfataz (ALP), gamma glutamil transpeptidaz
(GGT), biliriibin, albiimin] ¢ogunlukla normal ya da normale yakindir. %4-9
oraninda transaminazlarda yilikselme goriiliir. ALP ve GGT degerleri portal

biliyopatide yiikselebilir (11). Her ne kadar karaciger fonksiyonlari korunmus olsa
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da hastaligin uzun déneminde protrombin zamaninda uzama, albiimin seviyesinde
diistikliik goriilebilir (25). Kanama epizotlar1 sirasinda da hipoalbiiminemi ve
protrombin zamaninda uzama goriilebilir (3). Hipersplenizm nedeniyle anemi,
16kopeni Ve trombositopeni goriilebilir. Anemi hem hipersplenizme hem de iist GiS

kanamasi ile kronik kayba bagli olabilir (48).

2.6.1. Koagiilasyon bozukluklar:

EHPVO’da koagiilasyon testlerinde nadiren bozukluk (protrombin zamani
(PZ), “international normalized ratio” (INR) ve aktive parsiyel tromboplastin
zamaninda (aPTZ) uzama ve azalmis fibrinojen degerleri) goriilebilir (49-52). Akut
tromboz, kanamalarda ve portal biliyopatide K vitamini eksikligine bagli olarak

protrombin zamaninda uzama goriilebilir.

2.7. Karaciger Biyopsisi

Altta yatan karaciger hastaligindan stliphelenilmiyorsa EHPVO’nun

tanisinda karaciger biyopsisinin yeri yoktur. (9).
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2.8. Goriintileme

2.8.1. Ultrasonografi

Doppler US; c¢ocuklarda karacigerin vaskiiler yapisini ve parankimini
gosteren duyarlilign ve Ozgiilliigii yiiksek, ucuz ve girisimsel olmayan bir
yontemdir. (3). US, PHT tanisinda ve izleminde kullanilabilir. Karaciger, dalak
boyutunu, portal, hepatik venleri, portosistemik sant ve asidi gosterebilir.
EHPVO’da karaciger boyutu genellikle normaldir. EHPVO’da US de PV
goriilemez ve PV’nin olmas1 gerektigi yerin ¢evresinde kolleteraller, “kavernoz

transformasyon” olarak adlandirilir (25).

2.8.2. Diger goriintilleme yontemleri

BTA ve MRA, PHT tanisinda ve cerrahiye hazirlik i¢in kullanilan olduk¢a

basarili diger goriintiileme yontemleridir (7).

2.9. Endoskopi

Ozofagus varisi tanis1 igin endoskopi kullanilmaktadir. Birgok calismada
%80-90 oraninda 6zofagus varisi gorilmiistir. Bir c¢alismada da hastalarin
%85’inde endoskopik varis goriilmiistiir (6). Ozofagus varisleri modifiye Paquet ve
gastrik varisler i¢in Sarin siniflamasi kullanilmaktadir (Tablo 3) (53). Rektal

varisler de boyutlarina gére ti¢ grupta evrelendirilir (25). Primer gastrik varisler ilk
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muayene sirasinda var olan ve O6zofagus varis tedavisi gérmemis kisilerdeki
varislerdir. Sekonder gastrik varisler ise endoskopik varis tedavisi sonrasi olusmus
varislerdir. Ozofagus varislerinde kanama olasilig1 genis varislerde ve varis iizeri
kanama odagi (red spot) goriilenlerde daha siktir (32) EHPVO’da ileri evre
ozofagus varisleri, Gastroozofageal ve anorektal varisler sirotik PHT ye gore daha
sik ve portal hipertansif gastropatiler daha az goriilmektedir (9). Ileri evre 6zofagus

varislerinde ve “red spot” i¢eren varislerde kanama riski daha yiiksektir (32).

PHT’li hastalarda, mide mukozasinda inflamasyona ait belirgin histolojik
bulgu olmadan mukoza ve submukozadaki vaskiiler yapilarin genislemesi, vaskiiler
ektazilerin goriildigli makroskopik degisiklikler, portal hipertansif gastropati
olarak tanimlanmaktadir (4). Benzer bulgular, duodenum ve kolonda da
goriilebilmektedir. Endoskopik incelemede, eritemli ve 6demli mukoza, kiraz
kirmizisi benekler veya mukoza kanamasi izlenebilir. Kanamaya neden olabilir.

(54-56).

Tablo 3. Ozofagus varis modifiye Paquet siniflamasi (53)

Evre Bulgu

| Mukozal diizeydeki varisler

. Hava geg¢isini engellemeyen 6zofagus liimeni ¢apinin 1/3 {ine
uzanan varisler

i Ozofagus liimen capinin %50 sine uzanan ve diger varislerle temas
eden varisler
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Tablo 4. Gastrik varis sarin siniflamasi (57).

Gastroozofageal varis tip 1 | Kiigiik kurvatura uzanan 6zofagus varisleri

o Genis kurvatura kadar devam eden 6zofagus ve
Gastroozofageal varis tip 2 o
fundus varisleri

Izole gastrik varis tip 1 Ozofagus varis yoklugunda fundus varisleri

) Kardiya fundus ya da duedonumun ilk bdlgesinde
Izole gastrik varis tip 2 i
varisier

Tablo 5. Rektal varis siniflamasi (25).

1. derece 3 mm’den kisa

2. derece 3-6 mm

6 mm’den biiyiik ve liimenin ortasina kadar
3. derece
uzanmis

2.10. Ekstrahepatik Portal Ven Obstriiksiyonunda Tedavi

EHPVO’nun ydnetimi tani1 alinan yasa, obstriiksiyonun yerine, sekline,
ilerleme hizina ve hastanin klinik bulgularina gore degisir (25). EHPVO’da
tedavinin temelini en sik goriilen 6zofagus varisi ve varis kanamasinin tedavisi ve
proflaksisi olusturmaktadir. Diger komplikasyonlardan hipersplenizm ve portal
biliyopati de tedavi edilebilir komplikasyonlardir. Diger komplikasyonlarin

tedavisine de asagida deginilecektir.

21



2.10.1. Varis kanamasinin tedavisi

Ozofagus veya gastrik varis riiptiiriine bagli GIS kanama ile gelen hastalar
sok tablosunda olabilir; Oncelikle hastanin yasamsal bulgular1 izlenmel,
hemodinamik dengeyi saglamak ve doku beslenmesini devam ettirmek amaciyla
stvi tedavisi (kolloid, kristaloid, kan iiriinleri) uygulanmalidir. Hastalara sivi ve kan
tiriinleri infiizyonu i¢in iki adet biiyiik damar yolu agilmalidir. Cocuklarda damar
yolu bulunamiyorsa intraosse6z yol kullanilmahdir (58). Vazoaktif ajanlar
(vazopressin, terlipressin, somatostatin ve analoglar1) hemen baslanmalidir (3,9).
Vazoaktif ajanlar, splanknik kan akimini azaltip PV akimini azaltarak portal basinci

azaltir.

Oktreotit kanamay1 durdurmada etkili bir somatostatin analogudur. 1-2
mcg/kg yiikleme dozundan sonra 1-2 mcg/kg/saat seklinde infiizyona devam edilir.
Infiizyon alman cevaba gére ayarlanir. Kanama kontrol altina alinamiyorsa 12-24

saatte bir dozun %50 artirilmasi onerilir. (15,25)

Trombosit sayist 50.000 hiicre/ml’den azsa trombosit suspansiyonu
verilmelidir. Koagiilopatisi olan hastalara K vitamini, taze donmus plazma ve
kriyopresipitat verilebilir. (59,60) Hasta sivi tedavilerine, vazoaktif ajanlara
yanitsiz ise acil endoskopi, transjuguler intrahepatik porto sistemik sant veya acil

cerrahi girisim uygulanabilir (2,25).

22



2.10.2. Kanamanin 6nlenmesi

Ozofagus varis proflaksisi iige ayrilmaktadir.

2.10.2.1. Preprimer proflaksi

Ozofagus varisi gelismemis hastalarda varis gelisimini 6nlemeyi amaglar.
Altta yatan sorunun ¢oziimii, varis gelisiminin 6nlenmesi i¢in kullanilabilecek tek

secenektir. Non selektif B blokerlerin bu proflakside yeri yoktur (3).

2.10.2.2. Primer proflaksi

Varisi mevcut olan, dncesinde varis kanamasi olmayan hastalarda kanamay1

onlemek i¢in kullanilir (67).

2.10.2.2.1. B blokerler

B blokerler; B1 reseptorlerini bloke ederek kalp debisinde azalmaya, 2
reseptorlerini  bloke ederek splanknik vazokonstriksiyona neden olurlar.
Cocuklarda B blokerlerin kanama riskini azaltmakta etkili oldugunu kanitlayan az
sayida caligma olsa da selektif B blokerler ve endoskopik tedaviler primer

proflakside kullanilir (61).
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2.10.2.2.2. Endoskopik tedaviler

Kanama riski yiiksek olan varislerde ve saglik kurumuna ulagimi zor olan
hastalarda primer proflakside endoskopik bant ligasyonun primer proflakside

kullanilmasi onerilmektedir (62).

2.10.2.3. Sekonder proflaksi

Cocuklarda endoskopik skleroterapi ve bant ligasyonu yeniden kanamay1
onlemede iyi bir se¢enektir (12). Endoskopik skleroterapi ve bant ligasyon akut
kanama tedavisinde ve sekonder proflakside benzer etkinliktedir. iki yasindan
kiicik ve 10 kg’dan hafif ¢ocuklarda endoskopik bant ligasyonun kullanimi
kisithdir. Ligasyonun zor oldugu bebek ve cocuklarda da skleroterapi sekonder

proflakside kullanilabilir (3).

2.10.2.4. Cerrahi tedavi (Portosistemik Sant Cerrahisi)

Endoskopik tedavilere yanitsiz, tekrarlayan asit, splenomegaliye sekonder
ciddi agr1 gibi ek sorunlar gelisen hastalarda cerrahi tedaviler diisiiniilebilir (3).
Selektif (distal, proksimal) veya selektif olmayan (mezokaval) portosistemik
santlar ve Meso-Rex by-pass uygulanabilecek cerrahi segeneklerdir. Bu cerrahi
presediirlerde hepatopedal akimin devamliligi 6nemlidir. Meso-Rex by-pass
fizyolojik bir yontem oldugu i¢in uygun hastalarda ilk tercih edilmesi gereken

yontemdir. Selektif santlarda ensefalopati riski diisiik oldugu i¢in tercih edilmelidir
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(32). Portosistemik sant cerrahisi, hastalarin %90’indan fazlasinda 6zofagus ve

gastrik varis kanamasi kontroliinde etkilidir (32).

2.10.3. Portal biliyopatide tedavi

Endoskopik retrograd kolanjiyopankreatikografi, portosistemik sant
cerrahisi, meso-Rex bypass ve diizelmeyen biliyer darliklarin tedavisinde biliyer

diversiyon cerrahileri tedavide kullanilan yontemlerdir (9).

2.10.4. Karaciger transplantasyonu

Mezo-Rex santin uygun olmadigi HPS, PPH ve hepatik ensefalopati ile
portosistemik sant cerrahisi ve biliyer diversiyon cerrahisine yanitsiz portal

biliyopatide karaciger nakli diisiiniilebilir (3).

2.11. Prognoz

EHPVO olan mortalite oldukea diisiiktiir (84). EHPVO’da GIS kanamasi
sonrasi dliim riski sirotik PHT ye gore oldukca diisiiktiir (32). Ozofagus varisinin

endoskopik ve/veya cerrahi eradikasyonu hastaligin uzun dénem iyi prognozunda

etkilidir (9).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Kullanilan yontem ve teknikler

Bu geriye doniik ¢aligma, 01/01/2011 — 31/10/2021 tarihleri arasinda Gazi
Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji
Bilim Dali’nda EHPVO tanis1 almis 18 yasindan kiiciik hastalarda yapilmistir.
Demografik verileri, EHPVO i¢in risk faktorleri [UVK 6ykiisii, herediter
protrombotik risk faktorleri, intraabdominal enfeksiyon Oykiisii, pankreatit,
perinatal enfeksiyon Oykiisii, gegirilmis cerrahiler (splenektomi, kolesistektomi,
pankreas cerrahisi)], fizik inceleme bulgulari (antropometrik Olgtimler,
hepatomegali, splenomegali, sarilik), laboratuvar bulgular1 (karaciger enzimleri,
biliriibin, albiimin, PZ, aPTZ, INR degerleri, tam kan sayiminda hemoglobin,
16kosit ve trombosit degerleri, goriintiileme bulgulari, PHT i¢in uygulanan tedaviler
ve PHT nin komplikasyonlari geriye doniik olarak hastane elektronik veri ve dosya

kayitlarina bakilarak kaydedildi.

Tiirk ¢ocuklarinin referans degerleri kullanilarak yasa gore agirlik ve boy z
skorlar1 hesaplanarak hastalarin malniitrisyon durumlar1 degerlendirildi (64). Yasa
ve cinse gore referans degerler kullanilarak anemi, 16kopeni ve trombositopeni

varlig1 ve ultrasonografide splenomegalinin siddeti degerlendirildi (54).
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EHPVOQO’ya neden olan risk faktorleri ve komplikasyonlar1 ile klinik ve
laboratuvar bulgularinin ve tedavi yontemlerinin iliskisi, morbidite ve mortalite

tizerindeki etkileri degerlendirildi.

3.2. Hasta Dahil Etme ve Dislama Kriterleri

Calismaya klinik, radyolojik ve/veya endoskopik olarak EHPVO tanisi
almig hastalar alinmistir. Siroza, tiimorlere ve karaciger nakillerine ikincil portal
ven trombozlari, izole siiperior veya inferior mezenterik ven trombozu ve 18 yas

tizeri olan hastalar diglanmistir.

3.3. istatistiksel Yontemler

Normal dagilan devamli degiskenler ortalama =+ standart sapma, normal
dagilmayan devamli degiskenler ortanca (minimum-maksimum) olarak verilmistir.
Niimerik degiskenlerin normal dagilimi Shapiro-Wilk Testi ile incelenmistir.
Kategorik degiskenler arasi iligkiler Pearson Ki-Kare analizi veya beklenen degerin
5’ten kii¢iik oldugu tiim tablolarda ise Fisher’in Tam Olasilik Testi kullanilarak
degerlendirilmistir. Iki grup arasindaki niimerik degiskenler normal dagilmiyorsa
Mann-Whitney U Testi ile, normal dagiliyorsa Student T testi kullanilarak

karsilastirilmistir.

Istatistik analizler i¢in IBM SPSS Statistics 25.0 (IBM Corp. Released 2017.

IBM SPSS Statistics for Windows, Version 25.0. Armonk, NY: IBM Corp.)
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programi kullanilmigtir. Tiim hipotez testleri 0,05 6nem seviyesinde iki yonli

olarak uygulanmistir.

Calisma icin Gazi Universitesi Etik komisyonunda 06.12.2021 tarihinde

2021 -225 arastirma kodu ile onay almigtir.
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4. BULGULAR

On yillik donemde, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dalinda 82 hasta EHPVO
tanist almigtir. Olgularin 48’1 erkek (%58,5), 34’1 kiz idi (%41,5). Hastalarin
ortanca tan1 yast 3 yas (1 ay-6 yil), ortanca izlem siiresi 2 yil (1-14 yil) idi.
Hastalarin %74,3’tinlin 5 yasindan énce EHPVO tanis1 aldig1 goriildii. Bagvuru
yasinin cinsiyetlere gore dagilimi Tablo 6’da verilmistir. Kizlarda tani yasi 3 yas
(1-180 ay), erkeklerde 3 yas (2-132 ay) idi. Kiz ve erkeklerin tani yasi arasinda

anlamli bir farklilik bulunmamistir (p=0,393).

Tablo 6. Tan1 yasinin cinsiyetlere gére dagilimi.

Basvuru yas1 <60 ay >60 ay .
n=82 55 27
Kiz (n=34 24 (43,6 10 (37

(n=34) (43,6) (37) 0.569
Erkek (n=48) 31 (56,4) 17 (63)

Hastalarin yakinmalari, tesadiifen saptanan fizik muayene bulgulari,
laboratuvar degerleri ve goriintiileme bulgularint igeren basvuru nedenlerine
bakildiginda en sik bagvuru nedeni GIS kanamas1 (n=51; %62,2) ve splenomegali

(n=23; %28) i1di. Olgularin diger bagvuru nedenleri tablo 7’de gdsterilmistir.

Basvuru nedenleri yas gruplarina gore gruplandirildiginda ultrasonografide
tesadiifen saptanan obstriiksiyonla tani alan hastalarin hepsinin 5 yasindan kiigiik

cocuklar oldugu goriilmiistiir (p=0,027) (Tablo 8).
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Tablo 7. Olgularin bagvuru nedenleri.

Basvuru nedenleri n=82
Gastrointestinal kanama (%) 51 (62,2)
Tesadiifen saptanan splenomegali (%) 23 (28)
Portal vende tesadiifen saptanan obstriiksiyon (%) 9(11)
Tesadiifen saptanan trombositopeni (%) 4 (4,9)
Karin sisligi (%) 3(3,6)
Karin agris1 (%) 2(2,4)

Olgularimizin ortanca dogum kilosu 2450 gr (660-4500 gr) olarak

saptanirken, %51,2’sinde (n=42) diisiik dogum agirhigi (<2500 g), %43,9’unda

(n=36) preterm (<37 hafta) dogum Oykiisii vardi. Olgularin %67,1’inde (n=55)

yenidogan yogun bakim servisine yatis 0ykiisii mevcuttu. Ortanca yatis siiresi 13

giin idi (0-120 giin).

Tablo 8. Yas gruplarina gore bagvuru nedenleri

Basvuru nedenleri <60 ay ~60 8y P
(n=55) (n=27)

GIS kanama 37(67,2) | 14(51,8) | 0,120
Tesadiifen saptanan splenomegali 14 (25,5) | 9(33,3) | 0,455
Portal vende tesadiifen saptanan obstriiksiyon | 9 (16,4) 0 0,027
Tesadiifen saptanan trombositopeni 1(1,8) 3(11,1) | 0,595
Karin sigligi 3(5,4) 0 1,000
Karin agrisi 0 2(7,4) 0,329

GIS, gastrointestinal sistem.
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Hastalarin %50’sinde (n=41) UVK 6ykiisii, %30,5’inde (n=25) prokoagulan
durum, %9,7’sinde (n=8) intraabdominal enfeksiyon oykiisii, %2,4’linde (n=2)
neonatal omfalit, %2,4’linde (n=2) abdominal cerrahi &ykiisii ve %1,2’sinde (n=1)
perinatal enfeksiyon ykiisii vardi. EHPVO tanili hastalarin %24,4’tinde (n=20)
anne baba arasinda akrabalik vardi. Ailede hiperkoagulasyon oOykiisii ise 82
hastanin sadece %6,1’inde (n=5) vardi. Ug ailede metilen tetrahidrofolat rediiktaz
(MTHFR) ve iki ailede faktor V Leiden mutasyonu oldugu saptandi. 27 hastada risk
faktorii saptanamamistir. UVK 6ykiisiiniin en sik risk faktorii oldugu goriilmiistiir.

Olgulardaki diger risk faktorleri tablo 9’ da gosterilmistir.

Tablo 9. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu risk faktorleri.

Risk faktorleri n (%)
Umbilikal ven kateterizasyon oykiisii 41 (50)
Prokoagulan mutasyon varligi 25 (30,5)
Intraabdominal enfeksiyon dykiisii 8(9,7)
Neonatal omfalit dykiisii 2 (2,4)
Abdominal cerrahi oykiisii 2(2,4)
Perinatal enfeksiyon Oykiisii 1(1,2)
Risk faktorii saptanamayan 27 (32,9)

Bazi hastalarda birden fazla risk faktorii saptanmstir.

Hastalarin bagvuru muayenesinde boy Z skoru ortancasi -0,29 (-5,94-
+4,73), agirlik Z skoru ortancasi -0,54 (-3,87- +4,10) idi. Hastalarin %17’inin yasa
gore boy Z skoru, %12,1’inin yasa gore agirlik Z skoru -2’nin altindayken,

hastalarin %13,4’{inde biiyiime geriligi tespit edilmistir.

31



Fizik incelemede %23,1’inde (n=19) hepatomegali, %91,4’linde (n=75)
splenomegali, %7,3’linde (n=6) sarilik ve %4,9’unda (n=4) asit saptanmistir (Tablo

10).

Tablo 10. Fizik inceleme bulgulari.

Fizik inceleme bulgular: n (%)
Agirlik Z skoru -0,54 (-3,87 - +4,10)
Boy Z skoru -0,29 (-5,94 - +4,73)
Yasa gore agirlik Z skoru <-2 10 (12,1)
Yasa gore boy Z skoru <-2 14 (17)
Splenomegali 75(91,4)
Hepatomegali 19 (23,1)
Sarilik 6 (7,3)

Asit 4 (4,9)

Hastalarinmizin %5’inde ALT, %?28,7’sinde AST, %16,3’iinde GGT,
%]11,2’sinde  ALP degeri basvuruda yiiksek olarak bulunmustur. Sentetik
fonksiyonlara bakildiginda %8’inde serum albiimin degeri diisiik ve %43,7’sinde
INR yiiksek olarak saptanmistir. Hastalarimizda biliriibin yiiksekligi bulunmamaistir

(Tablo 11).

Son bagvuruda hastalarin %9’unda ALT yiiksek, %23’tinde AST yiiksek,
%21,7’sinde GGT yiiksek, %35,8’inde ALP yiiksek, %9’unda albiimin distik
bulunmustur. Hastalarimizda biliriibin yiiksekligi saptanmamistir. Son basvuruda

hastalarin %59 unda INR ve %41,2 sinde PZ ytiksekti. (Tablo 12).
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Tablo 11. Hastalarin ilk bagvurudaki laboratuvar bulgular

Laboratuvar testleri

Hemaoglobin, g/dl 10,9 (6,7-14,4)
Anemi* 44 (55)
Lokosit, /mm?® 4445 (1600-23160)
Lokopeni* 34 (42,5)
Platelet, x10%/mm?3 105,5 (16,0-437)
Trombositopeni* 53 (66,3)
Bisitopeni* 31 (38,7)
Pansitopeni* 17 (21,2)
ALT, U/L 22 (10-118)
ALT yiiksekligi* 4 (5)
AST, U/L 37 (17-157)
AST yiiksekligi* 23 (28,7)
GGT, U/L 14 (4-279)
GGT yiiksekligi* 20 (16,3)
ALP, U/L 193 (75-774)
ALP yiiksekligi* 9(11,2)
Albiimin, g/dl 4,3 (2,6-5,3)
Albiimin distkligi* 7(8)
Total biliriibin, mg/dl 0,7 (0-4,2)
Direk biliriibin, mg/dl 0,2 (0-0,6)
Biliriibin yiiksekligi* 0

PZ, sn. 14,4 (9,9-34,3)
PZ yiiksekligi* 31 (38,7)
INR 1,2 (0,8-1,9)
INR yiiksekligi* 35 (43,7)
aPTZ, sn. 29,4 (13,2-45,6)
aPTZ yiiksekligi* 5 (6,3)

*Degerler n (%) olarak verilmistir.

ALT, alanin aminotransferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma glutamil transferaz;
ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; INR, international normalized ratio; aPTZ, aktive
parsiyel tromboplastin zamani

Protein C ve S, antitrombin I1l, APCR ve homosistein bakilan olgularin
sonuglar1 tablo 13’te verilmistir. En sik protein C eksikligi (n=9; %19,6)

goriilmiistiir.
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Prokoagulan mutasyon varlhigi degerlendirildiginde mutasyon bakilan 60
hastada (%48,3) mutasyon saptanmazken, 11 hastada MTHFR C677T heterozigot,
7 hastada MTHFR C677T homozigot, 5 hastada MTHFR A1298C heterozigot, 3
hastada MTHFR A1298C homozigot, 2 hastada faktor 5 Leiden heterozigot, 2
hastada da faktor 5 Leiden homozigot ve 1 hastada Janus kinaz 2 (JAK 2)
heterozigot mutasyonu saptanmistir. Protrombin G20210A mutasyonu bakilan 16

hastada mutasyon saptanmamuistir (Tablo 14).

Tablo 12. Hastalarin son basvurudaki laboratuvar bulgulari

Laboratuvar testleri

ALT, U/L 26 (3-142)
ALT yiiksekligi* 7(9
AST, U/L 37 (11-123)
AST yiiksekligi* 18 (23)
GGT, U/L 15 (2-104)
GGT yiiksekligi* 17 (21,7)
ALP, U/L 212 (54-613)
ALP yiiksekligi* 28 (35,8)
Albiimin, g/dl 4,4 (2,6-5,3)
Albiimin distklagi* 8(9)
Total biliriibin, mg/dl 0,8 (0-4,3)
Direk biliriibin, mg/dI 0,2 (0-0,7)
Biliriibin yiiksekligi* 0

PZ, sn. 14,2 (11-21)
PZ yiiksekligi* 33 (41,2)
INR 1,2 (0,9-1,7)
INR yiiksekligi* 23 (59)
aPTZ, sn. 28,6 (20,4-42,4)
aPTZ yiiksekligi* 16 (2)

*Degerler n (%) olarak verilmistir.

ALT, alanin amino transferaz; AST, aspartat amino transferaz; GGT, gamma glutamil transferaz;
ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; INR, international normalized ratio; aPTZ, aktive
parsiyel tromboplastin zamant
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Tablo 13. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu tanili olgularda dogal

antikoagiilan diizeyi eksiklikleri

Antikoagulan diizeyleri n (%)
Protein C eksikligi (n=46) 9 (19,6)
Protein S eksikligi (n=47) 7(14,9)
Antitrombin III eksikligi (n=35) 2(5,7)
Aktive protein C rezistansi (n=19) 2 (10,5)
Homosistein yiiksekligi (n=26) 3(3,7)

Tablo 14. Ekstrahepatik portal ven obstriikksiyonu tanili hastalarda saptanan

prokoagulan mutasyonlar

Mutasyonlar n (%)
Mutasyon saptanmayan 29 (48,3)
MTHFR C677T heterozigot mutasyonu (n=25) 11 (44)
MTHFR C677T homozigot mutasyonu (n=25) 7 (28)
MTHFR A1298C heterozigot mutasyonu (n=25) 5 (20)
MTHFR A1298C homozigot mutasyonu (n=25) 3(12)
Faktor 5 Leiden heterozigot mutasyonu (n=25) 2 (8)
Faktor 5 Leiden homozigot mutasyonu (n=25) 2 (8)
Protrombin G20210A gen mutasyonu (n=16) 0
JAK 2 heterozigot mutasyonu (n=15) 1 (6)

MTHFR, metilen tetra hidrofolat rediiktaz; JAK 2, Janus kinaz 2.
Baz1 hastalarda birden fazla mutasyon goriilmiistiir.

Hastalarin %5,2’sinde (n=4) 6zofagus varisi saptanmamistir. Endoskopik
evrelemeye gore hastalarin %50,7’sinde (n=39) evre 3 6zofagus varisi goriildii.

Olgularin %29,9°unda (n=23) varis iizerinde red spot ve %20,8’inde (n=16) kirbag
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belirtisi goriildi. %54,5’inde (n=42) portal hipertansif gastropati saptanmistir

(Tablo 15). Bes hastaya endoskopi yapilmamustir.

Tablo 15. Ust gastrointestinal sistem endoskopi bulgulari

Endoskopik bulgular n=77 (%)
Varis yok 4 (5,2)

Evre 1 11 (14,3)
Evre 2 23 (29,9)
Evre 3 39 (50,7)
Red spot 23 (29,9)
Kirbag belirtisi 16 (20,8)
Portal hipertansif gastropati 42 (54,5)

Red spot, varis iizeri kirmiz1 benekler; kirbag belirtisi, varis tizeri kirbag seklinde ¢izgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu goriilmistiir.

EHPVO tanisinda temel tanisal yontem olan Doppler US bulgularia
bakildiginda hastalarin tamaminda (n=82) PV goriintiilenemedi. US’de %69,5inde
(n= 57) portal vende kaverndz transformasyon saptandi. PV’nin akim yoni
%96,3’iinde (n=79) hepatopedal, %3,6’sinda (n=3) hepatofugaldi. %22’sinde
(n=18) karaciger heterojen olarak saptanmigtir. Tiim hastalarda splenik ven akim
paterni normaldi. Hastalarin %20,7’sinde (n=17) splenik ven c¢apr genis idi.
Olgularin %8,5’inde dalak heterojen olarak degerlendirilmistir. Dalak boyutu
hastalarin %85,4’ tinde (n=70) artmisti. Dalak boyutu Z skoru +6,0 (0,05-19,5)
olarak saptanmistir. Hepatik venler ve vena kava inferior hastalarin tamaminda

normaldi.
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Varisi olan hastalarin %68,3’iiniin (n= 56) klinik izlem siiresince en az 1
kere GIS kanamasi gecirdikleri goriilmiistiir. Bir hasta iki kere, ii¢ hasta ii¢ kere

GIS kanama gegirmistir.

Ozofagus varisi hastalarin %94,8’inde (n=73), varis kanamas1 %73,2’sinde
(n=60) goriilmiistiir. Ozofagus varisi, varis kanamas1, hipersplenizm (n=53) en sik
goriilen komplikasyonlarken hastalarimizin higbirinde PPH, HPS ve HRS
saptanmamustir. Bir hastada eslik eden asidin nedeni tiiberkiiloz enfeksiyonudur
(Tablo 16). Hastalarin izleminde PHT ve komplikasyonlarindan kaybedilen hasta

olmamustir, bir hasta tiiberkiiloz menenjiti nedeniyle kaybedilmistir.

Tablo 16. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonunda goriilen komplikasyonlari

Komplikasyonlar n=82(%)
Ozofagus varisi 73 (94,8)
Varis kanamasi 60 (73,2)
Hipersplenizm 53 (64,6)
Biiytime geriligi 11 (13,4)
Portal biliyopati 5(6,1)
Asit 4(4,9)
Minimal hepatik ensefalopati 1(1,2)

Bazi hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

Portal biliyopati pretermlerde daha sik goriliirken (p=0,014), hipersplenizm term

dogum Oykiisii olanlarda daha sik goriilmiistiir (p=0,013) (Tablo 17).
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Tablo 17. Dogum haftas1 ile komplikasyonlar arasindaki iligki.

Komplikasyonlar Term Preterm P
(n=46) (n=36)

Ozofagus varisi 43 (95,6) 30 (93,8) 1,000
Varis kanama 34 (73,9) 26 (72,2) 0,864
Portal biliyopati 0 5(13,9) 0,014
Asit 4(8,7) 0 0,127
Ensefalopati 0 1(2,7) 1,000
Hipersplenizm 35 (66) 18 (34) 0,013
Biiylime geriligi 6 (13) 5(13,9) 1,000

Bazi hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmistiir.

Olgularimizin %86,6’sina (n=71) proflakside -bloker verilmistir. Sirasiyla
%12,2’sine (n=10) endoskopik skleroterapi, %36,5’ine (n=30) endoskopik bant
ligasyon, 9%63,4’line (n=52) ise portosistemik sant cerrahisi uygulanmistir.
%42, 7’sine proksimal splenorenal sant, %14,6’sina distal splenorenal sant

uygulanmistir (Tablo 18).

Tedavi yoOntemleri 1ile transfiizyon gereksinimi arasindaki iligki
degerlendirildiginde endoskopik bant ligasyon yapilan hastalar (%55,3) ile
yapilmayanlar (%20,5) karsilastirildiginda endoskopik bant ligasyon gereken
hastalara daha fazla transfiizyon yapildigi bulunmustur (p=0,001). Portosistemik
sant cerrahisi yapilan hastalara da daha fazla transfiizyon yapildigi goriilse de

aradaki farkin istatistiksel olarak anlamli olmadig1 goriildii (Tablo 19).
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Tablo 18. Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonda uygulanan tedaviler

Tedavi secenekleri n (%o)
Medikal tedavi (B-bloker) 71 (86,6)
Endoskopik tedavi 38 (46,3)
Endoskopik skleroterapi 10 (12,2)
Endoskopik bant ligasyon 30 (36,5)
Portosistemik sant cerrahisi 52 (63,4)
Proksimal splenorenal sant 38 (42,7)
Distal splenorenal sant 13 (14,6)
Mezenterik-sol portal ven sant1 (Rex) 1(1,1)

Bazi hastalarda birden fazla tedavi uygulanmustir.

Tablo 19. Tedavi segenekleri ile transfiizyon gereksinimi iliskisi

Transfiizyon ihtiyaci
Tedavi secenekleri __ i p
Pozitif (n=38) Negatif (n=44)
B-bloker 35 (%92,1) 36 (%81,8) 0,173
Endoskopik skleroterapi 4 (%10,5) 6 (%13,6) 0,745
Endoskopik bant ligasyon 21 (%55,3) 9 (%20,5) 0,001
Portosistemik sant cerrahisi 28 (%73,6) 24 (%54,5) 0,226

Bazi hastalarda birden fazla tedavi uygulanmustir.

UVK oykiisii olan hastalarin tan1 yasimin (35,8435 ay), olmayanlara gore
(54,6+37,3 ay) daha diisiik olarak bulundu (p=0,007). Beklendigi lizere UVK
uygulanan hastalarda preterm dogum siklig1 daha yiiksekti ve dogum agirliklari
daha disiiktii (p=0,001) (Tablo 20). UVK yapilan hastalarda yenidogan yogun
bakim yatis oranlari, yatis siireleri (p=0,001) UVK yapilmayanlara gore daha

yuksekti (Tablo 20).
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Tablo 20. Umbilikal ven kateterizasyonu dykiisii ile klinik bulgularm iliskisi.

Umbilikal ven

Klinik bulgular kateterizasyonu P
Pozitif Negatif
(n=41) (n=41)
Cinsiyet, erkek 17 (50) 24 (50) 1,000
Tan1 yasi, ay 35,8+35 54,6+37,3 0,007
Dogum kilosu, gr 2108+ 996 2930+640 0,001
Diisiik dogum agirhigi 29 (69) 13 (31) 0,001
Preterm 29 (80,6) 7(19,4) 0,001
Yenidogan yogun bakim yatig 40 (72,7) 15 (27,3) 0,001
Yenidogan yogun bakim yatis siire, giin 39,9+28,9 8,4+19,4 0,001
Basvuru boy Z skoru -474+1,45| -1,86+1,96 | 0,323
Basvuru agirlik Z skoru -6,17£1.22 | -481+1.46 | 0,663
Tan1 almay1 saglayan klinik durum
GIS kanama 27 (65,9) 24 (58,5) 0,494
Tesadiifen saptanan splenomegali 12 (29,3) 11 (26,8) 0,806
PV’de tesadiifen saptanan obstriiksiyon 5(12,2) 4 (9,8) 1,000
Tesadiifen saptanan trombositopeni 1(2,4) 3(7,3) 0,616
Karin agrisi 0 2 (4,8) 1,000
Karm sisligi 2 (4,9) 1(2,4) 0,494

GIS, gastrointestinal sistem; PV, portal ven.

Bes yasin altinda tan1 alan hastalarda UVK risk faktorii olarak daha fazla

goriilmistiir (p=0,023) (Tablo 21).
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Tablo 21. Tani yasi ile umbilikal ven kateterizasyonu iliskisi

Umbilikal ven kateterizasyonu
Tani yagi _ . p
Pozitif (n=41) Negatif (n=41)
<60 ay 35 (85,4) 15 (36,6) 0.023
>60 ay 6 (14.6) 26 (63,4) |

UVK yapilan hastalarin yarisinda muayenede splenomegali saptanmistir.
UVK uygulananlarda ortalama dalak boyutu 4,26+3,67 cm iken
uygulanmayanlarda 5,95+4,80 cm olarak bulunmustur. US’de dalak boyutu Z
skoru; ise sirasiyla 6,8445,26 ve 6,45+5,26’dir. Kateterizasyon yapilan ve
yapilmayanlar arasinda muayenede ve goriintiilemede dalak boyutu arasinda

anlamli bir fark bulunmamuistir (Tablo 22).

Tablo 22. Umbilikal ven kateterizasyonu 6ykiisii ile dalak boyutu iliskisi

Umbilikal ven kateterizasyonu p
Pozitif (n=41) | Negatif (n=41)
Fizik muayenede splenomegali 34 (50) 34 (50) 1
Fizik muayenede dalak boyutu, cm 4,26+3,67 5,95+4,80 0,14
US’de dalak boyutu Z skoru 6,84+5,26 6,45+5,26 0,76

US, ultrasonografi.

UVK vyapilmayan hastalarda 16kopeni (p=0,002) ve trombositopeni

(p=0,009) UVK yapilanlara gore daha fazla goriilmiistiir (Tablo 23).
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Tablo 23. Umbilikal ven kateterizasyonu Oykiisii ile laboratuvar bulgularinin

iliskisi

Laboratuvar bulgular:

Umbilikal ven kateterizasyonu

Pozitif (n=41) Negatif (n=41) P
Hemoglobin, g/dl 10,9 £ 1,7 10,6 £1,9 0.570
Anemi* 19 (47,5) 25 (62,5) 0,178
Lokosit, /mm?® 6782 + 4717 4813 £ 4055 0,004
Lokopeni* 10 (25) 24 (60) 0,002
Platelet, x103/mm?3 164+ 111 103 + 67 0,003
Trombositopeni* 21 (52,5) 32 (80) 0,009
ALT, U/L 29,32+22,59 26+14 0,919
ALT yiiksekligi* 3(7.,5) 1(2,5) 0,615
AST, U/L 47+£25 42420 0,326
AST yiiksekligi* 14 (35) 9 (22,5) 0,217
GGT, U/L 22442 17+11 0,828
ALP, U/L 241+126 206+80 0,290
Total biliriibin, mg/dl 1,02 + 0,85 0,77+ 0,41 0,201
Direkt biliriibin, mg/dl 0,23 +0,14 0,24+0,14 0,662
Hiperbiliriibinemi* 16 (40) 18 (46,2) 0,581
Albiimin, g/dl 42+04 40+0,4 0,151
Hipoalbliminemi* 3(7,5) 4 (10,3) 0,712
INR 1,19+0,19 1,22+0,16 0,351
PZ, sn. 14,642.6 15,4443 0,583
aPTZ, sn. 29.6+4.8 27,7+5.4 0,233

*Degerler n (%) olarak verilmistir.

ALT, alanin aminotransferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma glutamil transferaz;
ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; INR, international normalized ratio; aPTZ, aktive

parsiyel tromboplastin zamant1
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UVK yapilan ve yapilmayanlarda iist GIS endoskopi bulgular1 (6zofagus
varisi evresi, red spot, kirbag belirtisi, portal hipertansif gastropati) agisindan

anlamli bir farklilik bulunmamuistir (Tablo 24).

Tablo 24. Umbilikal ven kateterizasyonu oykiisii ile endoskopi bulgularinin iligkisi.

Umbilikal ven kateterizasyonu
Endoskopi bulgular: _ i p
Pozitif (n=41) | Negatif(n=41)
Evre 3 6zofagus varisi 21 (55,3) 18 (47,4) 0,491
Red spot 14 (36,8) 9(23,1) 0,187
Kirbag belirtisi 11 (28,9) 5(12,8) 0,081
Portal hipertansif gastropati 22 (57,9) 20 (51,3) 0,560

Red spot, varis lizeri kirmizi benekler; kirbag belirtisi, varis tizeri kirbag seklinde cizgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu goriilmiistiir.

UVK yapilan hastalarda yapilmayanlara gore EHPVO
komplikasyonlarindan 6zofagus varisi, varis kanamasi, hipersplenizm, portal
biliyopati, biiyiime geriligi, ensefalopati, asit goriilme sikligr artmamistir (Tablo

25).

UVK oykiisii olmayanlarin B bloker kullanimi anlamli olarak daha yiiksek
bulunmustur (p=0,023). Diger tedavilerde (endoskopik tedaviler, sant cerrahisi)

anlaml bir farklilik bulunmamaistir (Tablo 26).

UVK oykiisii, prokoagulan durum, intraabdominal enfeksiyon goriilmesi,
goriilmeyenlere gore hastalarda biliylime geriligine daha fazla neden olmamistir

(Tablo 27).
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Tablo 25. Umbilikal ven kateterizasyonu dykiisii ile komplikasyonlarin iliskisi

Komplikasyonlar Umbilikal ven kateterizasyonu
Pozitif (n=41) Negatif (n=41) P

Ozofagus varisi 38 (97,4) 35(92,1) 0,358
Varis kanamasi 31 (75,6) 29 (70,7) 0,618
Hipersplenizm 24 (45,3) 29 (54,7) 0,237
Portal biliyopati 4(9,8) 1(2,4) 0,359
Biiylime geriligi 4 (9,8) 7(17,1) 0,331
Ensefalopati 0 1(2,4) 1,000
Asit 0 4 (9,8) 0,116

Baz1 hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

Tablo 26. Umbilikal ven kateterizasyonu dykiisii ile tedavi yontemlerinin iligkisi

Tedavi secenekleri Umbilikal ven kateterizasyonu p
Pozitif (n=41) Negatif (n=41)
B bloker 32 (78) 39 (95,1) 0,023
Endoskopik tedavi 16 (39) 22 (53,7) 0,184
Endoskopik skleroterapi 3(7,3) 7(17,1) 0,177
Endoskopik bant ligasyon 15 (36,6) 15 (36,6) 1,000
Portosistemik sant cerrahisi 26(63,4) 26(63,4) 1,000
Bazi hastalarda birden fazla tedavi uygulanmistir.
Tablo 27. Biiyiime geriligi ile risk faktorleri arasindaki iligki.
Risk faktorleri Bitytime gerlligt p
Var (n=11) | Yok (n=71)
Umbilikal ven kateterizasyon oykiisii 4 (36,4) 37 (52,1) 0,331
Prokoagulan durum 2 (18,2) 23 (32,4) 0,490
Intraabdominal enfeksiyon 1(9,1) 7(9,9) 1,000

Bazi hastalarda birden fazla risk faktorii goriilmiistiir.
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Endoskopik bulgulardan evre 3 6zofagus varisi, red spot, kirbag belirtisi,

portal hipertansif gastropati goriilmesi hastalarda biiylime geriligine daha fazla

neden olmamustir (Tablo 28).

Tablo 28. Biiyiime geriliginin endoskopik bulgular ile iliskisi

) Biiyiime geriligi p
Endoskopi bulgular
Var (n=10) | Yok (n=67)
Evre 3 6zofagus varisi 7 (70) 32 (48,5) 0,311
Red spot 5 (50) 18 (26,9) 0,154
Kirbag belirtisi 1(10) 15 (22,4) 0,678
Portal hipertansif gastropati 7 (70) 35 (52,2) 0,332

Red spot, varis lizeri kirmizi benekler; kirbag belirtisi, varis tizeri kirbag seklinde cizgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu goriilmiistiir.

Biiytime geriligi olan hastalarin fizik muayenede ve goriintiilemede

saptanan dalak boyutunun biiylime geriligi olmayan hastalarla kiyaslandiginda

aralarinda anlamli bir fark saptanmamistir (sirasiyla p=0,589 ve p=0,303) (Tablo

29).

Tablo 29. Biiyiime geriligi ile dalak boyutunun iligkisi

Biiyiime geriligi p
Dalak boyutu
Var Yok
Muayenede dalak boyutu kot alt1 cm 5,6+4.5 5,0+4,3 0,589
Dalak Z skoru 8,6+6,2 6,3+5.,0 0,303

45




Biiyiime geriligi goriilen hastalarda 6zofagus wvarisi, varis kanamasi,
hipersplenizm, portal biliyopati, ensefalopati ve asit siklig1 biliylime geriligi

goriilmeyen hastalarla istatistiksel olarak benzer siklikta bulunmustur (Tablo 30).

Tablo 30. Biiyiime geriligi ile komplikasyonlar arasindaki iliski

Biiyiime geriligi
Komplikasyonlar p
Var (n=10) Yok (n=67)
Ozofagus varisi 10 (100) 63 (94) 1,000
Varis kanamasi 9 (81,8) 51 (71,8) 0,719
Hipersplenizm 7 (70) 46 (86,8) 1,000
Portal biliyopati 0 5(7) 1,000
Ensefalopati 0 1(1,4) 1,000
Asit 1(9,1) 3(4,2) 0,444

Bazi hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

EHPVO komplikasyonlarindan 6zofagus varisi ve portal biliyopati goriilen
hastalarda agirlik Z skoru goriilmeyen hastalara gore anlamli diisiik bulunmustur
(sirasiyla p=0,004 ve p=0,043). Hipersplenizmi olan hastalarda boy Z skorunun
hipersplenizmi olmayanlara gore daha diisik oldugu goriilmistiir (p=0,044).
Ozofagus varisi kanamasi olanlarda ise boy (p=0,018) agirlik Z skoru (p=0,009)

kanama olmayanlardan anlamli olarak diisiik bulunmustur (Tablo 31).

Prokoagulan durumu olan hastalarda medikal, endoskopik ve cerrahi tedavi

girisim uygulanma oranlar1 prokoagulan durumu olmayanlarla benzer bulunmustur

(Tablo 32).
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Tablo 31. Antropometrik parametreler ile komplikasyonlari arasindaki iliski

Komplikasyonlar | Agirhk Z skoru p Boy Z skoru p
Ozofagus varisi
Yok (n=4) 1,28 +2,20 1,18 £2,03
0,004 0,069
Var (n=73) -0,65 £ 1,22 -0,43 £ 1,68
Evre 3 6zofagus varisi
Yok (n=38) -0,46+1,24 -0,23+1,77
0,642 0,661
Var (n=39) -0,60+1,44 -0,41+1,74
Varis kanamasi
Yok (n=22) 0,08+1,53 0,40+1,83
0,009 0,018
Var (n=60) -0,78+1,19 -0,60+1,61
Hipersplenizm
Yok (n=50) -0,28+1,65 0,18+1,85
0,698 0,044
Var (n=30) -0,71£1,15 -0,63+1,61
Portal biliyopati
Yok (n=77) -0,40+1,36 -0,32+1,71
0,043 0,929
Var (n=5) -1,10+0,68 -0,39+2,12
Tablo 32. Prokoagulan durum varliginin tedavilerle iligkisi
Medikal tedavi (B bloker)
Pozitif (n=71) Negatif (n=11) p
Prokoagulan durum
20 (80) 5 (20) 0,297
Endoskopik Tedavi
Pozitif (n=38) Negatif (n=44) p
Prokoagulan durum
11 (28,9) 14 (31,8) 0,778
Portosistemik sant cerrahisi
Pozitif (n=40) Negatif (n=47) p
Prokoagulan durum
17 (32,6) 8 (26,7) 0,898
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GIS kanamasi olan hastalarin bagvuru boy (p=0,016) ve agirlik Z skorlarmin

(p=0,006) GIS kanamasi olmayanlara gore anlamli sekilde diisiik oldugu

goriilmiistiir (Tablo 33). US’de saptanan obstriiksiyon ve tesadiifen saptanan

splenomegali ile tan1 alan hastalarm almayanlara gére izleminde GIS kanamasini

daha az gecirdigi saptanmistir (sirastyla p = 0,010, p= 0,034) (Tablo 33).

Tablo 33. Gastrointestinal kanama ile klinik bulgularin iliskisi

Gastrointestinal kanama

Klinik bulgular p
Var (n=60) | Yok (n=22)
Cinsiyet, erkek 33 (55) 15 (68,2) 0,283
Bagvuru yas, ay 52440 42 +38 0,198
Tan1 alinan yas, ay 45437 43438 0,659
Dogum kilosu, gr 2609+904 | 2272+974 | 0,182
Diisiik dogum agirligi 27 (45) 15 (68,2) 0,063
Preterm 34 (56,7) 12 (54,5) 0,864
Yenidogan yogun bakim yatis 38 (63,3) 17 (77,3) 0,234
Yenidogan yogun bakim yatis siiresi giin 22+29 29+28 0,198
Boy Z skoru -0,6 £1,61 | 0,41 +1,83 | 0,016
Agirlik Z skoru -0,78+1,19| 0,08+1,53 | 0,006
Bagvuru nedeni
Tesadiifen saptanan splenomegali 13 (21,7) 10 (45,5) 0,034
PV’de tesadiifen saptanan obstriiksiyon 3(5) 6 (27,3) 0,010
Tesadiifen saptanan trombositopeni 1(1,7) 3(13,6) 0,057
Karin agrisi 0 2(9) 0,268
Karin sisligi 0 3(13,6) 0,070

PV, portal ven.
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GIS kanama geciren hastalarin tan1 aldiklar1 yas ile GIS kanama

gecirmeyenlerin tani yasi arasinda anlamli bir farklilik bulunmamustir (Tablo 34).

Tablo 34. Gastrointestinal kanama ile tan1 yasi gruplariin iligkisi.

Gastrointestinal kanama

Tam yas1 — . p
Pozitif (n=60) Negatif (n=22)

<60 ay (n=55) 39 (65) 16 (72,7) 0500

>60 ay(n=27) 21 (35) 6 (27,3) ’

Intraabdominal enfeksiyon, UVK, neonatal enfeksiyon, prokoagulan

mutasyon varhg GIS kanama gegirenlerde daha ¢ok goriilmekle birlikte

goriilmeyenlerle olan bu fark anlamli degildi (Tablo 35).

Tablo 35. Gastrointestinal sistem kanama ile risk faktorleri arasindaki iliski.

Gastrointestinal kanama

Risk faktorleri p
Pozitif (n=60) | Negatif (n=22)
Intraabdominal enfeksiyon dykiisii 7(11,7) 1(4,5) 1,00
UVK oykiisi 31 (51,7) 10 (45,5) 0,62
Neonatal omfalit dykiisii 2 (3,3) 0 1,00
Prokoagulan mutasyon varligi 18 (30) 7 (31,8) 0,87

UVK, umbilikal ven kateterizasyon.
Baz1 hastalarda birden fazla risk faktorii goriilmiistiir

GIS kanama gegiren hastalarin fizik muayenede %85’inde splenomegali

saptanmistir. Diger grupla karsilastirildiginda bu oran anlamli olarak yiiksek

bulunmamustir. GIS kanama Oykiisii olanlarda ortalama dalak boyutu 5,43+4,19 cm

iken kanama gegirmeyenlerde 4,22+4,68 cm olarak bulunmustur. US’de dalak Z
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skoru; ise sirastyla 6,45+5,24 ve 7,08+5,25 tir. Kanamasi olan ve olmayan grup
arasindaki fizik muayenede ve goriintilemede dalak boyutlar1 arasinda fark

bulunmamustir (Tablo 36).

Tablo 36. Gastrointestinal sistem kanama ile dalak boyutu iliskisi.

Gastrointestinal kanama
Dalak boyutu __ i p
Pozitif (n=60) | Negatif (n=22)
Fizik muayenede splenomegali 51 (85) 17 (77,3) 0,509
Fizik muayenede dalak boyutu, cm 5,4+4.2 4,2+4,7 0,085
US’de dalak boyutu Z skoru 6,5+5,2 7,1+5.3 0,674

US, ultrasonografi

GIS kanama &ykiisii olanlar ile olmayanlarin laboratuvar degerleri arasinda

anlamli bir farklilik bulunmamugtir (Tablo 37).

GIS kanamasi olan hastalarin iist GIS endoskopi 6zelliklerine bakildiginda;
0zofagus varisi evresi arttikca, red spot (OR: 2,807, p=0,133), kirbag belirtisi (OR:
6,279, p=0,086), portal hipertansif gastropati (OR:1,948, p= 0,213) goriildiik¢ce
kanama oranmin arttig1 ancak bu oranimn istatistiksel olarak anlamli olmadigi

goriilmiistiir (Tablo 38).

GIS kanamasi olan ve olmayanlar arasinda EHPVO komplikasyonlar

yoniinden anlamli bir fark elde edilmemistir (Tablo 39).
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Tablo 37. Gastrointestinal sistem kanamasi ile laboratuvar degerleri.

Laboratuvar degerleri Gastrointestinal kanama p
Pozitif (n=60) Negatif (n=22)

ALT, U/L 27+£16 28 £23 0,747
ALT yiiksekligi* 3(5) 1(4,5) 1

AST, U/L 43 £18 48 +34 0,501
AST yiiksekligi* 17 (28,3) 6 (30) 0,887
GGT, U/L 19 £35 19+ 10 0,115
ALP, U/L 212 £ 83 260 + 158 0,432
PZ, sn. 14,8 +3.4 15,4 +4,1 0,850
APTZ, sn. 282+4)5 30,4+6,5 0,069
Total biliriibin, mg/dl 0,9+0,7 0,7+0,4 0,324
Direkt biliriibin, mg/dl 0,2+0,1 0,2+0,1 0,899
Hiperbiliriibinemi* 25 (41,7) 9 (47,4) 0,662
Albiimin, g/dl 41+04 3,8+04 0,624
Hipoalbiiminemi* 4 (6,7) 3 (15,8) 0,350
Hemoglobin, g/dl 10,6 £ 1,9 11,1+1,4 0,166
Anemi* 35 (58,3) 9 (45) 0,299
Lokosit, /mm?® 3495 + 3506 5682 + 4605 0,693
Lokopeni* 25 (41,7) 9 (33,3) 0,794
Platelet, x103/mm?3 122+ 84 168+ 121 0,213
Trombositopeni* 42 (70) 11 (55) 0,219

*Degerler n (%) olarak verilmistir.

ALT, alanin aminotransferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma glutamil transferaz;
ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; aPTZ, aktive parsiyel tromboplastin zamani

Tablo 38. Gastrointestinal sistem kanamasi ile endoskopi bulgularinin iligkisi.

Gastrointestinal kanama
Endoskopi bulgulari _ i
Pozitif (n=60) Negatif (n=22) p
Evre 3 6zofagus varisi 32 (56,1) 7 (36,8) 0,145
Red spot 20 (34,5) 3 (15,8) 0,122
Kirbag belirtisi 15 (25,9) 1(5,3) 0,099
Portal hipertansif gastropati 34 (58,6) 8 (42,1) 0,210

Red spot, varis tlizeri kirmizi benekler; kirbag belirtisi, varis {izeri kirbag seklinde ¢izgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu goriilmiistiir.
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Tablo 39. Gastrointestinal sistem kanamasi ile komplikasyonlarin iligkisi.

Gastrointestinal kanama

Komplikasyonlar Pozitif Negatif p
(n=60) (n=22)

Hipersplenizm 23 (38,3) 7 (35) 0,790

Portal biliyopati 5 (8,3) 0 0,317

Biiyiime geriligi 9 (15) 2(91) 0,719

Ensefalopati 1(1,6) 0 1

Asit 4(6,7) 0 0,570

Baz1 hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

GIS kanama gegirenlere endoskopik bant ligasyon ve portosistemik sant

cerrahisi gastrointestinal kanama gegirmeyenlere gore daha fazla yapilmistir

(sirastyla p=0,001 ve p=0,010) (Tablo 40).

Tablo 40. Gastrointestinal sistem kanamasi ile tedavilerin iliskisi.

Gastrointestinal kanama

Pozitif (n=60) | Negatif (n=22) P
B bloker 53 (88,3) 18 (81,8) 0,475
Endoskopik tedavi 38 (63,3) 0 0,001
Endoskopik skleroterapi 10 (16,7) 0 0,055
Endoskopik bant ligasyon 30 (50) 0 0,001
Portosistemik sant cerrahisi 43 (71,7) 9 (40,9) 0,010

Bazi hastalarda birden fazla tedavi uygulanmistir.
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Endoskopik tedavi yapilmayan hastalarda yenidogan yogun bakim yatis

orani ve yogun bakim yatis siiresi endoskopik tedavi yapilanlara gére anlamli olarak

daha yiiksek saptanmistir (sirasiyla p=0,010 ve p=0,043) (Tablo 41).

Tablo 41. Endoskopik tedavi ile klinik bulgularin iligkisi.

Klinik bulgular Endoskopik tedavi )
Var (n=38) | Yok (n=44)
Cinsiyet, erkek 18 (47,4) 30(68,2) | 0,056
Basvuru yas, ay 52+42 47 £38 0,662
Tan1 alinan yas, ay 48+41 42433 0,685
Dogum kilosu gr 2519+966 25204907 | 0,959
Diisiik dogum agirlik 18 (47,4) 24 (54,5) | 0,517
Preterm 25 (65,8) 21 (47,7) | 0,100
Yenidogan yogun bakim yatis 20 (52,6) 35(79,5) | 0,010
Yenidogan yogun bakim yatis siiresi giin 20+31 27+27 0,043
Boy Z skoru -0,04 +£1.58 | 0,28 +£1,61 | 0,001
Agirlik Z skoru -0,81+1,40 | -0,31+1,25 | 0,092
Tan1 almay1 saglayan klinik durum
GIS kanama 30 (78,9) 21 (47,7) | 0,004
Tesadiifen saptanan splenomegali 10 (26,3) 13(29,5) | 0,745
PV’de tesadiifen saptanan obstriiksiyon 2 (5,3) 7 (15,9) 0,166
Tesadiifen saptanan trombositopeni 1(2,6) 3(6,8) 0,620
Karin agrisi 0 2 (4,6) 1,000
Karn sisligi 0 3(6,8) 0,497

GIS, gastrointestinal sistem; PV, portal ven.

Endoskopik tedavi yapilanlarda endoskopik tedavi yapilmayan hastalar ile

karsilastinlldiginda basvuru boy z skoru istatistiksel olarak anlamli diisiik
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bulunmustur (p=0,001). GIiS kanama ile tan1 alan hastalarda endoskopik tedavi

uygulanma orani istatiksel olarak anlamli daha yiiksek bulunmustur (p=0,004)

(Tablo 41).

Tan1 yast bes ve besin altinda olan hastalara endoskopik tedaviler tan1 yasi

besin iizerinde olanlara gore daha fazla olarak uygulanmamistir (Tablo 42).

Tablo 42. Tani yasi ile endoskopik tedavilerin iligkisi.

Endoskopik tedavi

Tam yas1 _ _ p
Pozitif (n=38) Negatif (n=44)

<60 ay (n=61) 23 (60,5) 32 (72,7) 0241

>60 ay (n=21) 15 (39,5) 12 (27,3) ’

Perinatal enfeksiyon, UVK, neonatal omfalit, intraabdominal enfeksiyon,

prokoagulan durumu olanlara olmayanlara gére daha fazla endoskopik tedavi

uygulanmamustir (Tablo 43).

Tablo 43. Endoskopik tedavi ile risk faktorlerinin iligkisi.

Endoskopik tedavi
Risk faktorleri p
Var (n=38) | Yok (n=44)
Perinatal enfeksiyon Oykiisii 0 1(2,3) 1,000
UVK oykiisii 16 (42,1) 25 (56,8) 0,184
Neonatal omfalit ykiisii 0 2 (4,5) 0,497
Intraabdominal enfeksiyon dykiisii 5(13,2) 3(6,8) 0,462
Prokoagulan durum 11 (28,9) 14 (31,8) 0,778

UVK, umbilikal ven kateterizasyon. Bazi hastalarda birden fazla risk faktorii goriilmiistiir.
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Endoskopik tedavi yapilan hastalarin fizik muayenede %89,5’inde

splenomegali oldugu ve ortalama dalak boyutlarinin 6,0743,98 cm iken,

yapilmayan 4,27+4,49 cm olarak bulunmustur ve fizik muayenede ele gelen dalak

boyutunun daha biiyiik oldugu hastalarda endoskopik tedavi uygulandigi

goriilmiistiir (p=0,012). US’de dalak Z skoru; ise sirasiyla 6,62+5,23 ve 6,67+5,28

cm’dir. Ultrasonda saptanan dalak biiyiikliigli acisindan iki grup arasinda anlamli

bir fark elde edilmemistir. (Tablo 44).

Tablo 44. Endoskopik tedavi ile dalak boyutu iliskisi

Endoskopik tedavi

Pozitif (38) | Negatif (44) i
Fizik muayenede splenomegali 34 (89,5) 34 (77,3) 0,143
Fizik muayenede kot alt1 dalak, cm | 6,07+3,98 4,27+4,49 0,012
US’de dalak Z skoru 6,62+5,23 6,67+5,28 0,894

US, ultrasonografi.

Tam kan sayiminda trombositopeni saptanan hastalara endoskopik tedaviler

goriilmeyenlere gore daha fazla uygulanmistir (p=0,022) (Tablo 45).

Endoskopik tedavilerin hemoglobin diisiikliigli ve transfiizyon ihtiyacinin

daha fazla oldugu hastalarda daha yiiksek oranda uygulandigi goriilmistiir

(Swirasiyla p=0,007 ve p=0,017) (Tablo 46).
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Tablo 45. Laboratuvar bulgularinin endoskopik tedavi ile iligkisi.

Endoskopik tedavi p

Laboratuvar bulgular: Pozitif (n=38) Negatif (n=44)

ALT, U/L 24 +8 30 +£24 0,700
ALT yliksekligi* 0 4 (9,5) 0,117
AST, U/L 42 £15 47 +£ 28 0,900
AST yiiksekligi* 11 (28,9) 12 (28,6) 0,970
GGT, U/L 15+ 10 23 +41 0,374
ALP, U/L 207 £73 239+ 129 0,569
PZ, sn. 15,1+4,0 14,8 £ 3,1 0,677
aPTZ, sn. 28,3+5,2 29,1£5,0 0,627
Total biliriibin, mg/dl 0,9+0,6 0,8+0,7 0,462
Direkt biliriibin, mg/dl 0,2+0,1 0,2+0,1 0,489
Hiperbiliriibinemi* 17 (44,7) 17 (41,5) 0,769
Albiimin 41+04 42+04 0,361
Hipoalbiiminemi* 4 (10,5) 3(7,3) 0,705
Hemoglobin, g/dI 10,4+ 1,8 11,0+ 1,7 0,899
Anemi* 24 (63,2) 20 (47,6) 0,079
Lékosit, /mm? 5700 + 4733 5886+ 4297 0,593
Lokopeni* 18 (47,4) 16 (38,1) 0,402
Platelet, x10%/mm? 109 + 78 155+ 106 0,037
Trombositopeni* 30 (78,9) 23 (54,8) 0,022

*Degerler n (%) olarak verilmistir.

ALT, alanin aminotransferaz; AST, aspartatamino transferaz; GGT, gamma glutamil transferaz;
ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; aPTZ, aktive parsiyel tromboplastin zamani

Tablo 46. Endoskopik tedavi ile transfiizyon gereksinimi iligkisi.

Endoskopik tedavi
Pozitif (n=38) | Negatif (n=44) P
Takipte en diisiitk hemoglobin 8,14+2,10 9,50+1,89 0,007
Transfiizyon ihtiyact 23 (60,5) 15 (34,1) 0,017

Ozofagus varisi iizerinde red spot, kirbag belirtisi, portal hipertansif

gastropati goriilen hastalara endoskopik tedaviler daha fazla uygulanmistir.
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Istatistiksel fark sadece red spot olanlarda anlamli bulunmustur (p=0,049) (Tablo

47).

Tablo 47. Endoskopik tedavi yapilan hastalarda endoskopi bulgulari.

Endoskopik tedavi

Endoskopi bulgular p
Var (n=38) Yok (n=44)

Evre 3 6zofagus varisi 19 (47,5) 20 (54) 0,642

Red spot 15 (40,5) 8 (20) 0,049

Kirbag belirtisi 11 (29,7) 5(12,5) 0,063

Portal hipertansif gastropati 22 (59,5) 20 (50) 0,405

Red spot, varis tizeri kirmizi benekler; kirbag belirtisi, varis tizeri kirbag seklinde cizgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu goriilmiistiir.

Tablo 48. Endoskopik tedavi ile komplikasyonlarin iligkisi.

Endoskopik tedavi

Komplikasyonlar p
Pozitif (n=38) Negatif (n=44)

Ozofagus varis 37 (100) 36 (90) 0,116
Varis kanamasi 38 (100) 22 (50) 0,001
Hipersplenizm 17 (44,7) 13 (31) 0,203
Portal biliyopati 3(7,9) 2 (4,5) 0,659
Biiyiime geriligi 7 (18,4) 4(9,1) 0,216
Ensefalopati 1(2,6) 0 0,212
Asit 3(7,9) 1(2,3) 0,332

Bazi hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

Varis kanamasi olan hastalara olmayanlarla karsilastirildiginda endoskopik

tedavilerin daha yiiksek oranda uygulandigi saptanmis olup (p=0,001) diger
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komplikasyonlar1 olan hastalara olmayanlara gore daha fazla endoskopik tedavi

uygulanmadigi goriilmistiir (Tablo 48).

Varis kanamasi olan hastalara endoskopik bant ligasyon kanamasi olmayan

hastalara gore daha fazla uygulanmistir (p=0,001) (Tablo 49).

Tablo 49. Endoskopik bant ligasyon ile komplikasyonlarin iliskisi.

Endoskopik bant ligasyon
Komplikasyonlar P
Pozitif (n=30) Negatif (n=52)

Ozofagus varisi 29 (96,6) 44 (91,7) 0,291
Varis kanama 30 (100) 30 (57,7) 0,001
Hipersplenizm 14 (46,7) 16 (32) 0,190
Biiylime geriligi 5 (16,7) 6 (11,5) 0,520
Portal biliyopati 3(10) 2 (3,8) 0,350
Ensefalopati 1(3,3) 0 0,131
Asit 2(6,7) 2(3,8) 0,621

Bazi hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

B blokerlerin endoskopik tedavi yapilan hastalarda yapilmayanlara gore

daha fazla kullanildig1 goriilmistiir (p=0,044) (Tablo 50).

Tablo 50. Endoskopik tedaviler ile diger tedavilerin iliskisinin degerlendirilmesi.

Endoskopik tedavi
Pozitif (n=38) | Negatif (n=44) P
B bloker 36 (94,7) 35 (79,5) 0,044
Portosistemik sant 27 (71,1) 25 (56,8) 0,182
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Portosistemik sant cerrahisi yapilan hastalarin yapilmayan hastalara gore

daha biiyiik yasta tan1 aldigi bulunmustur (p=0,032). Cerrahi yapilmayan hastalarda

yenidogan yogun bakim yatis 0ykiisii sikliginin cerrahi yapilanlara gore daha fazla

oldugu goriilmiistiir (p=0,039) (Tablo 51).

Tablo 51. Portosistemik sant cerrahisi ile klinik bulgularin iligkisi

Klinik bulgular Portosistemik sant cerrahisi | p
Var (n=52) | Yok (n=30)
Cinsiyet, erkek 30 (57,6) 15 (50) 0,745
Basvuru yas, ay 55437 39+37 0,096
Tan1 alinan yas, ay 41431 33+31 0,032
Dogum kilosu gr 2622+ 886 2308+983 10,328
Diisiik dogum agirlik 24 (46,1) 18 (60) 0,513
Preterm 30(57,6) 15 (30) 0,844
Yenidogan yogun bakim yatis 30(57,6) 25(83,3) 0,039
Yenidogan yogun bakim yatis siiresi, glin 21+29 31433 0,171
Boy Z skoru -0,43+1,78 | -0,14+1,56 |0,666
Agirlik Z skoru -0,6+ 1,10 -0,5+ 1,62 0,870
Tani1 almay1 saglayan klinik durum
GIS kanama 35(67,3) 16(53,3) |0,444
Tesadiifen saptanan splenomegali 17(32,6) 6(20) 0,429
PV’de tesadiifen saptanan obstriiksiyon 7(13,4) 2(6) 0,067
Tesadiifen saptanan trombositopeni 2 (3,8) 2(6) 1,000
Karin agrisi 0 2(6) 0,537
Karin sisligi 3(5,7) 0 0,445

GIS, gastrointestinal sistem; PV, portal ven.
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Bes yasindan biiyiikk tam1 alan g¢ocuklarda portosistemik sant cerrahisi

uygulanma oranlart bes yasindan kiiclik tan1 alan ¢ocuklara gore daha fazla

olmasina ragmen gruplar arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli degildi (Tablo

52).

Tablo 52. Tan1 yasi ile portosistemik sant cerrahisi iliskisinin degerlendirilmesi.

Portosistemik sant cerrahisi
Tam yas1 _ _ p
Pozitif (n=52) Negatif (n=30)
<60 ay (n=55) 32 (61,5) 23 (76,6) 0.160
>60 ay (n=27) 20 (38,4) 7 (23,3) ’

EHPVO’nun risk faktorlerine gore portosistemik sant cerrahi siklig

karsilagtirildiginda cerrahi yapilan ve yapilmayan hastalar arasinda risk faktorleri

acisindan istatistiksel anlamli bir fark bulunmamustir (Tablo 53).

Tablo 53. Portosistemik sant cerrahisi ile risk faktorlerinin iliskisi

Portosistemik sant cerrahisi

Risk faktorleri P
Pozitif (n=52) | Negatif (n=30)
Intraabdominal enfeksiyon dykiisii 5(9,6) 3(10) 1,000
Perinatal enfeksiyon Oykiisii 1(1,9) 0 1,000
UVK oykiisii 26 (50) 15 (50) 1,000
Neonatal omfalit ykiisii 2 (3,8) 0 0,530
Prokoagulan mutasyon varligi 8 (26,7) 17 (32,7) 0,568

UVK, Umbilikal ven kateterizasyon.

Bazi hastalarda birden fazla risk faktorii goriilmiistiir.
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Portosistemik ~ sant  cerrahisinin  splenomegalisi  olan  hastalara
splenomegalisi olmayan hastalara gore daha fazla uygulandigi bulunmustur

(p=0,005) (Tablo 54).

Tablo 54. Portosistemik sant cerrahisi ile dalak boyutunun iligkisi

Portosistemik sant cerrahisi
Dalak boyutu p
Var (n=52) Yok (n=30)
Fizik muayenede splenomegali 48 (92,3) 19 (63,3) 0,001
Fizik muayenede kot alt1 dalak, cm 6,76+4,78 3,3+£3.3 0,005
US’de dalak Z skoru 7,41+6,01 6,66+4,59 0,438

Portosistemik sant cerrahisi yapilan hastalarin INR, PZ ve biliriibin
degerleri portosistemik sant cerrahisi yapilmayanlara goére daha yiiksek

bulunmustur (Sirasiyla p=0,005; p=0,010; p=0,039) (Tablo 55).

Endoskopik incelemede evre 3 6zofagus varisi, red spot, kirbag belirtisi ve
portal hipertansif gastropati goriilen hastalara goriilmeyenlere gore portosistemik
cerrahinin daha fazla uygulanmustir. iki grup arasindaki fark portal hipertansif

gastropati bulgusu i¢in istatistiksel olarak anlamlidir (p=0,030) (Tablo 56).

Ozofagus varis, varis kanamasi, hipersplenizm ve portal biliyopati olan
hastalarda goriilmeyenlere oranla portosistemik sant cerrahisi daha fazla
uygulanmustir. Iki grup arasindaki fark hipersplenizm igin istatistiksel olarak

anlamlhidir (p=0,010) (Tablo 57).
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Tablo 55. Portosistemik sant cerrahisi ile laboratuvar bulgularin iliskisi.

Laboratuvar degerleri Portosistemik sant cerrahisi
Var (n=52) Yok (n=30) P

ALT, U/L 27+16 27 +£20 0,436
ALT yiiksekligi* 0 4 (9,5) 0,117
AST, U/L 47+ 23 45+ 25 0,524
AST Yiiksekligi* 17 (32,6) 7(23,3) 0,394
GGT, U/L 23 +44 16 10 0,498
ALP, U/L 212 + 89 253+ 134 0,347
INR 1.2+0,2 1,1+ 0,1 0,005
PZ, sn. 159+4,1 14,6 £ 3,1 0,010
aPTZ, sn. 29,4+59 28,2+4,7 0,626
Total biliriibin, mg/dl 1,0+0,8 0,7+0,5 0,039
Direkt biliriibin, mg/dl 0,2+0,1 0,2+0,1 0,398
Hiperbiliriibinemi* 22 (42,3) 11 (36,6) 0,457
Albiimin, g/dl 4,1+0,5 42+0,3 0,207
Hipoalbiiminemi* 7(13,4) 1(3) 0,389
Hemoglobin, g/dl 10,1 £2 10,8 +£1,82 0,851
Anemi* 31 (59,6) 13 (43,3) 0,492
Lokosit, /mm?® 6310+ 5986 5454+ 2459 0,346
Lokopeni* 25 (48) 9 (69,2) 0,112
Platelet, x10%/mm? 109+ 77 162+ 103 0,253
Trombositopeni* 38 (73) 16 (53,3) 0,160

*Degerler n (%) olarak verilmistir. ALT, alanin aminotransferaz; AST, aspartatamino transferaz;
GGT, gamma glutamil transferaz; ALP, alkalen fosfataz; PZ, protrombin zamani; INR,
international normalized ratio; aPTZ, aktive parsiyel tromboplastin zamani

Tablo 56. Portosistemik sant cerrahisi ile endoskopik bulgularn iligkisi.

Portosistemik sant cerrahisi
Endoskopi ozellikleri _ ! p
Pozitif (n=52) | Negatif (n=30)
Evre 3 6zofagus varisi 27 (51,9) 12 (40) 0,516
Red spot 16 (53,3) 8 (26,6) 0,473
Kirbag belirtisi 11 (21,1) 5 (16,6) 0,454
Portal hipertansif gastropati 34 (65,3) 9 (30) 0,030

Red spot, varis tizeri kirmizi benekler; kirbag belirtisi, varis iizeri kirbag seklinde ¢izgiler. Bazi
hastalarda birden fazla endoskopik bulgu gorilmistiir.
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Tablo 57. Portosistemik sant cerrahisi ile komplikasyonlarin iliskisi.

Komplikasyonlar Portosistemik sant cerrahisi 0
Pozitif (n=52) | Negatif (n=30)

Ozofagus varis 49 (94) 23 (76) 0,334
Varis kanamasi 42 (80) 17 (56) 0,056
Hipersplenizm 39 (73,6) 14 (26,4) 0,010
Portal biliyopati 6 (11,5) 0 0,135
Biiyiime geriligi 6 (11,5) 6 (20) 0,436
Ensefalopati 1(2) 0 (0) 0,657
Asit 2(3) 2 (6) 1,000

Baz1 hastalarda birden fazla komplikasyon goriilmiistiir.

Portosistemik sant cerrahisi, endoskopik bant ligasyon yapilan hastalara

yapilmayanlara gore daha fazla uygulanmistir (p= 0,025) (Tablo 58).

Tablo 58. Portosistemik sant cerrahisi ile tedavinin iliskisi.

Portosistemik sant cerrahisi

Pozitif (n=52) Negatif (n=30) P
B bloker 44 (84,6) 26 (86,6) 1,000
Endoskopik tedavi 27 (51,9) 19 (63,3) 0,326
Endoskopik skleroterapi 6 (11,5) 5 (16,6) 0,242
Endoskopik bant ligasyon 25 (48) 6 (20) 0,025

Bazi hastalarda birden fazla tedavi uygulanmistir.
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S.TARTISMA

EHPVO, PV’nin obstriikksiyonu ve kavernamatdz transformasyonu ile
tanimlanan karacigerin vaskiiler bir bozuklugudur. Sirotik olmayan PHT ile
karakterize durum cocuklarda akut siddetli iist GIS kanamasmmn en onemli
nedenlerinden biridir (61). Cocuklarda EHPVO gelismis tilkelerde PHT olgularinin
yaklasik %5-10'undan sorumluyken, gelismekte olan iilkelerde %50-75’inden

sorumludur (1,31).

Calismamizda on yillik siirede EHPVO tanili 82 olguya EHPVO tanisi
konulmustur. Literatiirle benzer olarak olgularimizin %58,5°1 erkek idi (23,67)
Olgularimizin ortanca tani yast 3 yil idi. Yaklasik %60 ninin gastrointestinal
kanamayla, yaklasik %30’unun tesadiifen saptanan splenomegali ile tan1 aldigi
goriilmiistiir. Sirasiyla tesadiifen saptanan PV obstriiksiyonu, trombositopeni, karin
agrist ve karin sisligi EHPVO’lu hastalarin diger bagvuru nedenleridir. Giirakan ve
ark. (23) c¢alismasinda hastalarin tan1 yasinin ortalama 5,5+3,8 yil oldugu
belirtilmistir. Ayni ¢alismada EHPVO’lu hastalarin iigte ikisinin GIS kanamasi ve
%30’unun da splenomegali ile tan1 aldigini belirtmistir (23). Grama ve ark. (67)
cocuklarmn yaklasik %70’inin trombositopeni, %49’unun iist GIS kanama ve
%35’inin splenomegali ile tan1 aldigini bildirmektedir (67). Giirakan ve ark. (23)
serisine benzer sekilde olgularimizin tigte ikisini 6zofagus varis kanamasi ile tani
alan hastalar olusturmaktadir. Kanamali hastalarin ¢ogunlugu olusturmasi,
hastanemizin endoskopik girisimler ve portosistemik sant cerrahisi igin referans

merkez olmasiyla iliskili oldugu diistiniilmistiir.



Doppler US’de tesadiifen saptanan PV obstriiksiyonu ile basvuru beklendigi
tizere 5 yasindan kiiciik asemptomatik ¢ocuklarda istatistiksel olarak anlamli oranda
yiiksek bulunmustur. Ozellikle yenidogan yogun bakim servisine yatan hastalarda
UVK’nin EHPVO i¢in bir risk faktérii oldugu bilinmektedir. UVK yapilan
hastalarda Doppler US ile rutin PV trombozu taramasi yapilmasi asemptomatik tant
alan hastalarin sikligini artirabilir. Ancak c¢alismamizda UVK yapilan ve
yapilmayan hastalar arasinda tesadiifen saptanan PV obstriiksiyonu oranlarinda fark
bulunamamistir. Hastalarin yas1 arttikga PHT’nin siddeti artarak hastaligin
prezentasyonunun degisebilecegi ve GIS kanama, splenomegali ve trombositopeni
ile bagvurularin artabilecegi diisliniilmektedir. Caligmamizda bes yasindan biiyiik
cocuklarda gastrointestinal kanama ve splenomegali ile tan1 alma oranlar1 daha

yuksek olsa da aradaki fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamastir.

EHPVO, PV’nin obstrilkksiyonu ile karakterize PV’de kavernamatoz
degisikliklerinin eslik ettigi karacigerin vaskiiler bir hastaligidir (3). Tiimorlere
veya siroza ikincil gelisen olgularda portal ven trombozunun seyrinin ¢ocuklarda
stk goriilen PVT’den farkli olmasi nedeniyle ¢ocuklarda goriilen PVT EHPVO
olarak tanimlanmaktadir (7). PV’de tromboz EHPVO’ya neden olan en onemli
mekanizmadir (13). PV’nin nadir goriilen konjenital anomalileri de obstriiksiyona
neden olabilir. Tromboza 1) UVK ve geg¢irilmis cerrahiler gibi damarin direkt hasar1
veya travmas1 2) neonatal umbilikal sepsis, dehidratasyon, pankreatit gibi lokal
inflamatuar siiregler, ¢ok sayida yapilan “exchange” transfiizyonlar1 ve

hiperkoagubilite gibi sistemik nedenler sebep olabilir (34,68). Olgularimizin
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tiimiinde EHPVO’nun tromboza ikincil oldugu diisiiniilmiistiir. Hastalarin bagvuru
zamani da dikkate alinirsa PV’nin nadir goriilen anomalilerini de dislamak

olanaksiz goziikmektedir.

Calismalarin  ¢ogunda EHPVO’lu olgularda UVK yiiksek oranlarda
bildirilmistir (3). 63 ¢ocukta yapilan bir ¢alismada olgularin %73’tinde UVK ve
%48’inde neonatal sepsis EHPVO risk faktorii olarak saptanmistir (67). EHPVO’lu
13 hasta ile yapilmis kiigiik bir seride 9 hastanin altisinda UVK, ikisinde omfalit,
birinde neonatal sepsis saptanmistir (74). Ancak literatiirde UVK risk faktoriini
daha diisiik oranda bulan ¢alismalar da dikkati ¢cekmektedir (25). PVT etiyolojisini
degerlendiren yedi ¢aligmay1 karsilagtiran Sarin ve Agarwal, ¢ocuklarda ¢ogu
olguda nedenin bulunamadigini, nedenin saptandig1 hastalarda ise umbilikal ven
sisteminde dogrudan hasar (omfalitler, UVK) veya intraabdominal ve umbilikal
sepsis gorildiigiini bildirmistir. S6z konusu bu ¢aligmalarda; Shaldon ve Sherlock
(18) 16 hastanin %56’sinda umbilikal sepsis, %31’inde idiyopatik, %6’sinda
intraabdominal sepsis, %6’sinda UVK’y1 risk faktorii olarak tanimlamiglardir.
Maddrey ve ark. (19) hastalarinin %78’inde bir neden belirleyememislerdir. Webb
ve ark. 55 hastada EHPVO nedenlerini idiyopatik (%47), umbilikal sepsis (%22),
intraabdominal sepsis (%20), UVK (%11) olarak degerlendirmislerdir. Househam
ve ark. (20) 32 hasta ile yaptiklar1 ¢alismada EHPVO nedenleri %53’linde
idiyopatik, %22’sinde intraabdominal sepsis ve %6’sinda UVK olarak saptanmustir.
Boles ve ark. (87) 43 hastalik calismalarinda risk faktorii olarak %72 sinde

idiyopatik, %19’unda umbilikal sepsis, %?7’sinde intraabdominal sepsis ve
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%?2’sinde UVK bulmuslardir. Cardin ve ark. (22) 61 hastada EHPVO risk faktorleri
olarak %50’sinde idiyopatik, %31’inde intraabdominal sepsis, %11’inde umbilikal
sepsis ve %8’inde UVK saptamiglardir. Stringer ve ark. (86) 31 hastanin %45’inde
idiyopatik, %45’inde umbilikal sepsis, %6’sinda intraabdominal sepsis, %3’linde
travmay1r EHPVO risk faktorii olarak degerlendirmiglerdir. Bir hastada protein C
eksikligine bagli multisistemik tromboz varken bir diger olgu talasemi tanili olup
olguda elektif splenektomi sonrast EHPVO gelistigi bildirilmistir  (23).
Olgularimizdaki risk faktorleri (intraabdominal enfeksiyon, perinatal enfeksiyon,
neonatal omfalit, pankreatit, UVK, hiperkoagubilite, splenektomi, kolesistektomi,
pankreas cerrahisi gibi cerrahi Oykii) degerlendirilmistir. Olgularimizin
%32,9’unda risk faktorii saptanamamistir. UVK Oykiisiiniin ise en sik risk faktorii
(%50) oldugu gortilmistir. Prokoagulan mutasyonlar ise %30,5 oraninda
saptanmigstir. Olgularin %9,7 sinde intraabdominal enfeksiyon neden olarak
belirlenmistir. Yapilan ¢alismalarda yenidogan tinitelerinde UVK uygulama siklig1
%5-32 arasinda bildirilmistir (69). UVK uygulanan hastalarin sadece %3’tinde US
ile PVT gelistigi bildirilmistir (70). Bu durum PVT gelismesi i¢cin UVK disinda
faktorlerin gerekli oldugunu diistindiirmektedir. Diisiik dogum kilosu (<1500 gr),
kateterizasyon siiresinin alt1 giinii ge¢mesi, yapilan transfiizyonlar ve kateterin
yerlesim yeri UVK’ya bagli tromboz riskini artiran faktorler olarak bildirilmistir
(71). Hipertonik sivilarin ve kalsiyum igeren bazi ilaglarin umbilikal ven
kateterinden verilmesi ile endotel hasari, inflamasyon ve fibrozis sonucu trombiise

yatkinlik artabilir (67). Trombiis olusumunun Onlenmesi i¢in Kateterizasyon
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stiresinin minimalize edilmesi ve kateterin ultrason esliginde yerlestirilmesi

onerilmektedir (71).

Prematiirite ve diisik dogum agirligt EHPVO’nun risk faktorleri arasinda
sayllmaktadir (67). 63 hastanin degerlendirildigi bir ¢alismada %44’iinde
prematiirite, %38’inde diisikk dogum agirlig1 tespit edilmistir (67). Calismamizda
olgularin %43,9’unda prematiire dogum oykiisti, %51,2’sinde diisiik dogum agirligi
saptanmistir. Prematiire dogum dogrudan etkiden ziyade dolayli olarak uzun yogun
bakim yatis siiresi, umbilikal venin intravendz yol olarak kullanilmasi, artmis sepsis
riski ve nekrotizan enterokolit gibi intraabdominal enfeksiyon ve inflamasyon ile
PVT gelismesine katkida bulunabilmektedir. Calismamizda da UVK uygulanan
bebeklerde preterm dogum (%80,6) ve yenidogan yogun bakim yatis orani ve yatis
siireleri de UVK yapilmayanlara gore istatiksel olarak anlamli daha yiiksek

bulunmustur.

Calismamizda EHPVO tanisi alan hastalar risk faktorii temelinde
degerlendirildiginde UVK 0Oykiisii olan hastalarin  tan1  yasinin, UVK
yapilmayanlara gére daha diisiik oldugu bulundu (p = 0,007). UVK uygulamasi ile
tromboz yatkinlig1 arasindaki iliskinin iyi bilinmesi UVK 6ykiisii olanlarin daha
erken tani almasinin nedeni olarak diistintilmustiir. Grama ve ark. (67) prematiire
ve diisiik dogum agirlig: ile GIS kanama ve splenomegali siklig1 arasinda bir iliski
saptamamasina ragmen, UVK yapilan hastalarda GIS kanamanmn daha sik

goriildiiglinii rapor etmiglerdir. Calismamizda hem UVK uygulanmast hem de
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preterm dogum Oykiisii ile basvuru nedenleri arasinda anlamli bir iligki

bulunmamastir.

UVK yapilan ve yapilmayan hastalar arasinda splenomegali siklig1 ve dalak
boyutu agisindan istatiksel olarak anlamli bir fark bulunmasa da UVK yapilmayan
hastalarda 16kosit ve trombosit degerleri UVK yapilanlara gore daha diisiik;
l6kopeni ve trombositopeni oranlari UVK yapilanlara goére daha yiiksek
bulunmustur. UVK &ykiisii olmayan hastalarin UVK 6ykiisii olanlara gére daha geg
tan1 almast hipersplenizmlerinin daha siddetli olmasina neden olabilir.
Calismamizda PHT nin diger komplikasyonlar1 (6zofagus varisi, varis kanamasi,
portal biliyopati, biiyiime geriligi, asit ve ensefalopati) arasinda da bir iliski
bulunmamistir. UVK 6ykiisii ile EHPVO tanili hastalara uygulanan medikal,

endoskopik veya cerrahi tedaviler arasinda da anlamli bir iliski bulunmamastir.

Venoz tromboz ile trombofili arasindaki iliski iy1 bilinmektedir (24).
EHPVO etiyolojisinde trombofilinin etkinligini degerlendiren pek ¢ok calismada
farkli sonuglar bildirilmistir (6,72). Eriskinlerde PVT olan hastalarin yarisindan
fazlasinda faktér V Leiden mutasyonu basta olmak iizere primer trombofilik
durumlar ve miyeloproliferatif hastaliklarin risk faktorii oldugu belirtilse de ¢ocuk
hastalarda bu oran erigkinlere oranla olduke¢a distiktir (15, 17, 74-79) EHPVO
tanil1 30 ¢ocuk olguda yapilan ¢alismada 6 hastada protein C eksikligi, iki hastada
protein S eksikligi, birinde lupus antikoagiilan pozitifligi saptanmistir. Faktor 5
Leiden mutasyonu ve JAK 2 mutasyonu saptanmadigi bildirilmistir (6). Egesel ve

ark. (80) 2000 yilinda 23 hasta ile yaptig1 ¢calismada ise hastalarin %30’ unda faktor
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5 Leiden mutasyonu, %26’sinda protein C eksikligi, %43 linde protein S eksikligi,
%26’sinda antitrombin III eksikligi gosterilmistir (80). Weiss ve ark. (11)
antitrombin III, protein S ve C diizeyleri, faktor V Leiden, faktdr I, MTHFR ve
JAK2 V617F mutasyonlarini degerlendirdigi 28 hastanin dordiinde protrombotik
durum saptannustir. iki hastada protein C ve protein S eksikligi, bir hastada lupus
antikoagulan pozitifligi ve bir hastada da MTHFR mutasyonu saptanmustir. 17
hastada ise herhangi bir trombofili nedeni saptanmamistir (11). Koagiilasyon
bozukluklarinin arastirildigi bir baska pediatrik ¢calismada ise 48 hastanin 44’iinde
protein C ve S ve antitrombin III eksikligi ve 37 hastada (%91,3) trombofili
mutasyonlart (faktor V. G1691A (Leiden), faktor V H1299R (R2), protrombin
G20210A, C677T, MTHFR-C677T, faktor XIII V34L, endoteliyal protein C
reseptor ve PAI-1 4G/5G) pozitif saptanmistir pozitif saptanmistir) (74). Bizim
calismamizda mutasyon bakilan 60 hastada (%48,3) mutasyon saptanmazken, 18
hastada MTHFR C677T, 8 hastada MTHFR A1298C, 4 hastada faktor 5 Leiden ve
bir hastada JAK 2 mutasyonu saptanmistir. Diizeyi bakilan hastalarin %19,6’sinda
protein C, %14,9’unda protein S degerleri diisiik saptanmistir. Sadece iki olguda
antitrombin III diizeyleri diisiik bulunmustur. Ug hastada homosistein yiiksek
bulunmustur. Tiirk Hematoloji Derneginin “Kalitsal trombofili tan1 ve tedavi
kilavuzu”nda vendz tromboembolizm taramasi i¢in protein C ve S, antitrombin III
diizeyleri ile faktor V Leiden ve protrombin G20210A mutasyonlarinin bakilmasi
onerilmektedir (73). Protein C, S ve antitrombin III diizeylerindeki diisiikliigiin
primer eksiklikten ziyade EHPVO’da kismen etkilenen sentetik fonksiyonlara, K

vitamini eksikligine ve akut tromboza ikincil olabilecegi ve tekrarlayan testler ile
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karar verilmesi 6nerilmektedir (74). Bunun yani sira saglikli bireylerde de yaygin
olarak goriillen MTHFR mutasyonunun vendz tromboembolizm riskini artirmadigi

diistiniilmektedir (74).

Tanida tam kan sayimminda hipersplenizm ve kanamaya ikincil sitopeniler
saptanabilir. Hemoglobin diizeyi <10 g/dL, toplam l6kosit sayis1 <4000/mm3
ve/veya trombosit sayist <100.000/mm3 olmasit hipersplenizm olarak
tanimlanmaktadir. Olgularimizin %65’ inde hipersplenizm goriilmiistiir. Literatlirde
oldukga degisken oranlarda (%13-98) hipersplenizm varligi bildirilmistir
(11,23,75). EHPVO’da hipersplenizme ikincil en sik goriilen sitopeni
trombositopenidir (4). Lokopeni ve anemi trombositopeniye gore daha az
goriilmektedir (4). Sitopeni genellikle dalakta sekestrasyona ikincil goriilse de
kullanim ve kanamaya sekonder kayiplar da sitopeninin énemli nedenlerinden
biridir (74). Calismamizda olgularin %66,3’linde trombositopeni, %55’ inde anemi
ve %42,5’inde 16kopeni goriilmistiir. Weiss ve ark. (11) ¢alismalarinda sitopeni
oranini %16,6 olarak bildirmislerdir. Giirakan ve ark. (23) olgularin %70,6’sinda
anemi ve %17,6’sinda bisitopeni saptamiglardir. Bizim c¢alismamizda hastalarin
%38,7 en az iki seride %21,2’sinde li¢ seride diistikliik gériilmiistiir. Bir ¢alismada

hastalarin %37,5 inde g seride, %42,5’inde iki seride sitopeni goriilmiistiir (76).

EHPVO’da karacigerin sentetik fonksiyonlari genellikle korunmustur.
Transaminazlarda hafif yiikseklik, biliyopatili olgularda biliriibin, ALP ve GGT
degerlerinde yiikseklik, akut kanamalarda PT ve INR degerinde uzama ve

hipoalbiiminemi goriilebilir. Hastalarimizin %35’inde ALT, 9%28,7’sinde AST,
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%16,3’tinde GGT ve %11,2’sinde ALP degeri yiiksek olarak bulunmustur. Sentetik
fonksiyonlara bakildiginda %§8’inde serum albliimin degeri diistikligi ve
%43,7’sinde INR, %6,3’linde aPTT yiiksekligi olarak saptanirken hicbir hastada
biliriibin yiiksekligi bulunmamigtir. Giirakan ve ark. (23) hastalarin karaciger
fonksiyon testleri, aPTT ve PZ degerlerini normal olarak bulmustur. Weiss ve ark.
(11) hastalarin %6,6’sinda karaciger enzimlerini yiiksek olarak saptamistir. Bagka
bir ¢alismada hastalarin %13’iinde karaciger enzim yiiksekligi ve %12’sinde INR

yiiksekligi gosterilmistir (6).

EHPVO tanisinda altin standart tan1 yontemi Doppler US’dir. US’de PV’nin
kavernamat6z transformasyonu (portal kavernom) goriilebilir (83). Bizim
calismamizda Doppler US’de hastalarin tamaminda PV goriintiilenemedi.
Hastalarin %69,5 inde PV’de kavernoz transformasyon saptandi. Doppler US
bulgularinin kuskulu oldugu ve cerrahi planlanan hastalarda ile BTA ve MRA
tanida kullanilabilir. MRKP, portal biliyopati diisliniilen hastalarda girisimsel
olmayan tan1 yontemidir (29). Calismamizda MRCP yapilan yedi hastanin besinde
portal biliyopati saptanmistir. Laboratuvar testleri ve goriintiileme yontemlerinde
kronik karaciger hastaligi kuskusu olan hastalarda kronik karaciger hastaligini
dislamak icin karaciger biyopsi yapilabilir. Serimizde karaciger biyopsisi yapilan

14 hastanin histopatolojik incelemesi normal sinirlarda bulunmustur.

Ozofagus varisi ve dzofagus varisine bagl kanamalar EHPVO’ya bagh
PHT’nin en 6nemli komplikasyonudur. EHPVO’ya ikincil PHT de GIS kanama

daha cok 6zofagus varis kaynakli olsa da portal hipertansif gastropati, gastrik,
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duodenal ve rektal varislerden de kaynaklanabilmektedir (2). Calismamizda
hastalarin %14,3’tinde evre 1, %29,9’unda evre 2 ve %50,7’sinde evre 3 6zofagus
varisi saptanmistir. Yaklasik %30’unda “red spot” ve %21’inde kirbag belirtisi
pozitifti. Hastalarin yaklagik yarisinda portal hipertansif gastropati endoskopik
bulgulara eslik ediyordu. Grama ve ark. (67) serisinde endoskopide saptanan
varislerin yarisin1 evre 3 O6zofagus varisleri olusturmaktaydi. Olgularin dortte
birinde de gastrik varislerin 6zofagus varislerine eslik ettigi bildirilmistir (67). 108
hastalik baska bir calismada ¢ocuklarin yarisinda evre 3 ve iizeri 6zofagus varisi ve

dortte birinde portal hipertansif gastropati saptanmistir (6).

EHPVO’da hastalik siiresince olgularin iigte ikisinde iist GIS kanamasi
goriilebilecegi bildirilmektedir (67). Hastalarin %33’tinde bir kere, %8’inde iki
kere, %5’inde li¢ kere, %18’inde ligten fazla kanama atag: gecirdigi bildirilmistir
(67). Calismamizda hastalarimizin %68,3’{iniin klinik izlem siiresince bir kere GIS
kanamasi gegirdigi goriilmiistiir. Calismamizda tekrarlayan varis kanamasi oranlari
Grama ve ark. (67) verilerine gore olduk¢a azdir. Merkezimizde endoskopik
tedavilerin yetkin bir sekilde kullanilmasi, EHPVO’ya ikincil PHT tedavisinde
kiiratif bir yontem olan portosistemik sant cerrahisi i¢in referans merkez olmamiz

tekrarlayan varis kanamasinin az goriilmesinin nedeni olarak diistiniilmektedir.

Ozofagus varislerinde kanama olasilig1 ileri evre ve varis iizeri kanama
odag1 (red spot) gériilenlerde daha siktir (32,66, 77). Calismamizda GIS kanamasi
olanlarda evre 3 Ozofagus varisi, red spot, kirbag belirtisi ve portal hipertansif

gastropati gdriilme oran1 GIS kanamas1 olmayan hastalara gore daha fazla olmasina
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ragmen iki grup arasindaki istatistiksel olarak anlamli bir fark olmadig:
goriilmiistiir. Cocuklarda 6zofagus varislerinin primer proflaksisinde yeterli kanit
olmamast nedeniyle beta blokerlerin kullanimi kilavuzlarda oOnerilmemesine
ragmen (78), birgok merkez tarafindan primer proflakside yaygin olarak (%95)
kullanilmaktadir (67). Olgularimizin %86,6’sinda proflakside beta bloker
kullanilmistir. Cocuklarda 6zofagus varislerinin sekonder proflaksisinde (kanama
sonrasi proflaksi) endoskopik bant ligasyon kullanilmasi onerilmektedir (66,79).
Calismamizda da GIS kanamasi olan hastalarin iigte ikisine endoskopik tedavi
yontemleri kullanilmistir. Kanamali hastalarin yarisinda endoskopik bant ligasyon
tercih edilen endoskopik yontem olmustur. Calismamizda endoskopik bant
ligasyon yukarida belirtildigi gibi 6zofagus varisi kanama riski yiiksek red spot ve
kirbag belirtisi olan varisli hastalarda bu belirtileri olmayanlara gore daha fazla
uygulanmistir. Dalak boyutu ile 6zofagus varisi ve dolayisiyla PHT nin siddeti
arasinda korelasyon oldugu iyi bilinmektedir (80). Calismamizda fizik incelemede
splenomegali ve trombositopenisi olan olgularda endoskopik tedavinin daha fazla
uygulandig1 goriilmektedir. Endoskopik skleroterapi agirligit 10 kg’dan diisiik,
endoskopik bant ligasyonun teknik olarak miimkiin olmadig1 veya endoskopik bant
ligasyon deneyiminin diisiik oldugu merkezlerde tercih edilen endoskopik tedavi

yontemidir (32).

Cerrahi sant tedavileri, sirotik olmayan PHT’de varis kanamalarinin
endoskopik tedavi ile eradike edilemedigi, semptomatik hipersplenizm,

semptomatik ve medikal tedavi direngli hepatik ensefalopati, HPS, PPH, portal
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biliyopati ve biiylime geriligi olgularinda Onerilmektedir. Semptomatik
splenomegali, agir sitopeni varligi, endoskopik tedavilerin yapilacagi merkezlere
ulagsmakta zorluk, diisiik hayat kalitesi ise gorece endikasyonlar olarak kabul
edilmektedir (3). Cerrahi tedavilerde ilk tercih olarak mezo-Rex santi
onerilmektedir. Anatomik olarak uygun degilse veya merkezin deneyimi yeterli
degilse splenorenal santlarin tercih edilmesi 6nerilmektedir (15). Portosistemik sant
cerrahisi kanama kontroliinli saglayarak biiyiime geriligi, portal biliyopatiyi ve
hipersplenizmi hem Onleyebilir hem de diizeltebilir. Calismamizda hastalarin
%63,4’line sant cerrahisi (proksimal splenorenal sant, %46,3; distal splenorenal
sant, %15,9; mezo-Rex sant1, %1,1) uygulanmistir. Portosistemik sant cerrahisi GiS
kanamasi, ileri evre Ozofagus varisi, splenomegalisi, hipersplenizmi, portal
biliyopatisi olan ve endoskopik bant ligasyon yapilan hastalara daha sik
uygulanmistir. Sant cerrahisi yapilan hastalarin INR, PZ, bilirlibin degerlerinin
yapilmayanlara gore daha yiiksek olmasinin eslik eden portal biliyopati ile iligkili
oldugu diistiniilmiistiir. Elektif sant cerrahisi sonrasi tekrar kanama, sant tikanikligi
ve MHE hastalarin %10’unda bildirilmistir (75). Calismamizda sant cerrahisi

yapilan 52 hastanin 40’1nda sant aciklig1 saglanmistir.

EHPVO’nun 6nemli komplikasyonlarindan biri olan biiylime geriliginin
normal poplilasyona gore artmis (%29-50) oldugunu gosteren yayinlarin aksine
(34,67,81,82) kontrol grubu ile fark olmadigim1 gosteren ¢alismalar da
bulunmaktadir (83). Biiylime geriligi multifaktoriyeldir. En olast nedenler PV

tikaniklig1 nedeniyle karacigere saglanacak portal kanin kronik azalmasi ve portal
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hipertansif gastropati, enteropati ve biliyopati nedeniyle olusan malabsorpsiyondur.
Masif splenomegalinin sebep oldugu erken doygunluk ve anemi de biiyiime
geriligine diger nedenleridir (15). Calismamizda olgularin %13,4’linde biiylime
geriligi saptanmistir. Sikliginin literatiire gore gérece az olmasinin sebebi hastalarin
biiylik ¢ogunluguna erken donemde uygulanan kiiratif bir tedavi olan portosistemik

sant cerrahisinin uygulanmasi olabilir.

Biiytime geriliginin siddeti PHT siiresi ve siddeti ile iliskilidir (2).
Calismamizda GIS kanamasi olan hastalarin agirhik ve boy Z skorlar1 kanamasi
olmayanlara gore anlamli miktarda diisiikk bulunmustur. Endoskopik tedavi yapilan

hastalarda boy Z skoru yapilmayanlara gore daha diisiik bulunmustur.

Asit, EHPVO’nun nadir goriilen (%4) bir komplikasyonudur (6,23). Siklikla
gecicidir  (84). Kanama atagi, malniitrisyon Ve hipoalbiiminemi ile

iliskilendirilmistir (84). Calismamizda ise asit %4,9 oraninda goriilmiistiir.

MHE EHPVO’lu olgularda gelisebilir. MHE sant cerrahisi uygulanmayan
EHPVO’lu olgularda norofizyolojik testlerle olgularin %32 sinde gosterilmistir.
Sant cerrahisini takiben toksik maddeler karacigeri by-pass ederek sistemik dolasim
gectigi igin selekif santlara gore selektif olmayan santlarda MHE daha fazla
goriilir. MHE’nin olgularin %75’inde kalici olabilecegi gosterilmistir (27).
Calismamizda olgularin %2,4’iinde MHE saptanmistir. Serimizde sant cerrahisi

sonrast MHE gelisen olgu bulunmamaktadir.
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HPS, PPH ve HRS EHPVO’da nadir goriilen komplikasyonlar olup

(28,76,83) serimizde HPS, PPH ve HRS saptanmamustir.

Portal biliyopati EHPVO’nun nadir ama onemli komplikasyonlarindan
biridir. EHPVO’da PHT nin diger nedenlerine gore daha sik goriilmektedir. Safra
yollarinda PHT ye bagl goriilen degisiklikler zamanla geri doniislimsiiz olabilir.
Cocuklarin %6’sinda goriilmektedir (85). Literatiirle benzer olarak hastalarimizin
%6,1’inde portal biliyopati goriilmiistiir. Calismamizda pretermlerde portal
biliyopatinin daha sik goriilmesi kronik bir siirecin isareti olabilir. Hastalarimizda
portal biliyopati goriilen hastalarda agirlik Z skorunun daha diigiik bulunmasi bu

hastalarda kolestaza ikincil malabsorpsiyon ve PHT ’nin siddeti ile iliskili olabilir.

EHPVO’da varis kanamalarmin morbidite ve mortalitesi sirotik PHT de
goriilen kanamalara gore oldukga diisiiktiir (84). Endoskopik ve cerrahi tedavilerle
mortaliteyi %5’in altina diisiirmektedir (11,84). Bizim ¢alismamizda EHPVO
iligkili komplikasyonlara bagli hasta kaybedilmemistir. Bir hasta tliberkiiloz

menenjiti nedeniyle kaybedilmistir.
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6. SONUCLAR

Bu calismada hastalarin demografik verileri, bagvuru ve tani alinan yas,
EHPVO ig¢in risk faktorleri, fizik inceleme, laboratuvar ve goriintiileme bulgulari,

PHT icin uygulanan tedaviler ve PHT nin komplikasyonlar1 incelenmistir.

1. Calismamizda %58,5’1 erkek, %41,5’1 kiz 82 hasta EHPVO tanis1 almistir.

2. Hastalarin ortanca tani yasi 3 yas (1 ay-6 yil), ortanca izlem stireleri 2 yil (1-
14 y1l) idi. Kiz ve erkeklerin tan1 yaslar1 arasinda anlamli bir fark yoktu.

3. Hastalarin %74,3’linilin bes yasindan 6nce EHPVO tanis1 aldig1 goriildii.

4. En sik basvuru nedeni iist GIS kanama (%62,2) ve splenomegali (%28) idi.

5. Bagvuru nedenleri yas gruplarina gore gruplandirildiginda PV’de tesadiifen
saptanan obstriiksiyon ile tan1 alan hastalarin hepsinin bes yasindan kiiciik
oldugu goriildii (p=0,027).

6. Olgularimizin %51,2’sinde diisiik dogum agirligi, %43,9’unda preterm dogum
Oykiisii, %67,1’inde yenidogan yogun bakim servisine yatis dykiisii vardi.

7. Olgularimizin %50’sinde UVK 0Oykiisti, %30,5’inde prokoagulan durum,
%9,7’sinde intraabdominal enfeksiyon Oykiisii risk faktorii olarak saptandi.

8. Hastalarin %17’sinin yasa gore boy Z skoru, %12,1’inin yasa gore agirlik Z
skoru -2’nin altindaydi.

9. Fizik incelemede sirasiyla hastalarin %91,4’tinde (n=75), splenomegali
%23,1’inde (n=19) hepatomegali, %7,3’tinde (N=6) sarilik, %4,9’unda (n=4)

asit saptandi.
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Hastalarimizin =~ %55’inde anemi, %42,5’inde 16kopeni, %66,3’iinde
trombositopeni, %38,7’sinde bisitopeni ve %21,2’sinde pansitopeni saptandi.
Hastalarin %5’inde ALT, %28,7’sinde AST, %16,3’tinde GGT, %11,2’sinde
ALP, yiiksek, %8’inde albiimin diisiik, %43,7’sinde INR yiiksek olarak
saptandi.

Dogal antikoagulan diizeyleri degerlendirildiginde sirasiyla hastalarin
%19,6’sinda (n= 9) protein C eksikligi, %14,9’unda (n=7) protein S eksikligi,
%b5,7 hastada Antitrombin III eksikligi saptandi.

Prokoagulan mutasyonlara bakildiginda hastalarin %48,3’iinde mutasyon
saptanmadi. Hastalarin %44’tinde (n=11) hastada MTHFR C677T heterozigot
mutasyonu en sik saptanan mutasyon idi.

Hastalarin %35,2’sinde varis saptanmadi. Hastalarin %29,9’unda (n=39) evre 3
varis, %29,9 hastada (n=23) varis tizerinde red spot, %20,8 hastada (n= 16)
kirbag belirtisi var idi. Hastalarin %54,5’inde portal hipertansif gastropati
saptandi.

Doppler US’de hastalarin tamaminda PV goriintiilenemedi. Hastalarin %69,5’
inde (n=57) PV’de kavernoz transformasyon goriildi. %20,7’sinde (n=17)
splenik ven ¢ap1 genis olarak degerlendirildi.

EHPVO komplikasyonlarindan en sik 6zofagus varis (%94,8), varis kanamasi
(%73,2), hipersplenizm (%64,6) ve biiylime geriligi (%13,4) goriildii.
Pretermlerde portal biliyopati daha ¢ok goriiliirken (p= 0,014), hipersplenizm

term dogum Oykiisii olanlarda daha ¢ok goriilmistii (p=0,013).
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18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

Hastalarin  %86,6’sina (n=71) proflakside B bloker verildigi gorildi,
%12,2’sine (n=10) endoskopik skleroterapi, %36,5’ine (n=30) endoskopik
bant ligasyon, %63,4’tine(n=52) elli iki hastaya ise portosistemik sant cerrahisi
uygulanmisti.

Endoskopik bant ligasyon gereken hastalara daha fazla transfiizyon yapildig
goriildi (p=0,001).

UVK o6ykiisii olan hastalarin tani yasi (35,8435 ay), olmayan gruba gore
(54,6£37,3) daha diisiik olarak bulundu (p =0,007).

UVK yapilan hastalarin preterm dogum sikligi ve dogum agirliklar1 daha
disiiktii (p=0,001). UVK vyapilan hastalarin yenidogan yogun bakim yatis
oranlar1 (p=0,001) ve yatis siireleri (p=0,001) daha yiiksekti.

Bes yasin altinda tani alan hastalarda UVK risk faktorii olarak daha fazla
goriildi (p=0,023).

UVK yapilmayan hastalarda l6kopeni (p=0,002) ve trombositopeni (p=0,009)
UVK yapilanlara gore daha fazla goriilmiisti.

UVK o6ykiisii olmayanlarin B bloker kullanimi, kateterizasyon olanlara gore
daha fazla idi (p=0,023)

Varis ve portal biliyopati goriilen hastalarda goriilmeyenlere gore agirlik Z
skoru diisiik (sirastyla p =0,004 ve p=0,043), varis kanamasi olanlarda
olmayanlara gore agirlik ve boy Z skoru diisiik (sirasiyla p=0,009 ve p=0,018)
hipersplenizmi olanlarda olmayanlara gore boy Z skoru diisiik bulunmustu

(p=0,044).
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26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

GIS kanama Oykiisii olan hastalarin olmayan hastalara gore agirlik ve boy z
skorlarinin diisiik oldugu goriildii (sirastyla p=0,006 ve 0,016).

PV’de tesadiifen saptanan obstriiksiyon, tesadiifen saptanan splenomegali ile
tan1 alan hastalarin izlemde GIS kanamasini daha az gecirdigi goriildii
(swrasiyla p=0,010 ve p=0,034)

Gastrointestinal kanama gegirenlerin %50’ sine endoskopik bant ligasyon
yapilirken (p=0,001), kanamast olan hastalarda olmayanlara gore
portosistemik sant cerrahisi daha ¢ok uygulanmist1 (p=0,010).

Endoskopik tedavi yapilmayan hastalarda yenidogan yogun yatisi (p=0,010) ve
stiresi(p=0,043) yapilanlara gore anlamli sekilde daha fazla olarak bulunmustu.
Endoskopik tedavi yapilan hastalarin yapilmayanlara gore boy Z skoru anlamli
olarak diisiik bulunmustu (p=0,001).

Endoskopik tedavi uygulananlarda basvuru belirti ve bulgular arasinda sadece
GIS kanama gériilme orani yiiksek bulunmustu. (p=0,004).

Fizik muayenede ele gelen dalak boyutunun daha biiylik olan hastalara
endoskopik tedavi daha fazla uygulanmist1 (p=0,012).

Tam kan sayiminda trombositopeni goriilen hastalara endoskopik tedavi daha
¢ok uygulanmist1 (p=0,022).

Hemoglobin disiikliigii ve transfiizyon gereksinimi daha ¢ok olan hastalara
daha fazla endoskopik tedavi yapilmisti (sirastyla p= 0,007 ve 0,017).

Varis tlizerinde red spot, kirbag belirtisi, portal hipertansif gastropati goriilen

hastalara goriilmeyenlere gore daha fazla endoskopik tedavi uygulanmisti.
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36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

Sadece red spot olanlarda endoskopik tedavi anlamli olarak daha fazlaydi
(p=0,049).

Varis kanamasi olanlara endoskopik varis ligasyonu anlamli olarak daha ¢ok
uygulanmistt (p=0,001).

Endoskopik tedavinin daha fazla yapildigi hastalara yapilmayanlara gore
tedavide daha fazla B bloker verildigi goriildii (p=0,044).

Daha biiylik yasta tan1 alan hastalara daha kii¢iik yasta tan1 alan hastalara gore
portosistemik sant cerrahisinin daha ¢ok yapildigi goriilmiistiir (p=0,032).
Cerrahi yapilmayan hastalarda yapilanlara gore yenidogan yogun bakim yatig
Oykiisiiniin daha fazla oldugu goriilmiistiir (p=0,039).

Fizik muayenede splenomegalisi olan hastalara sant cerrahisi daha cok
uygulanmisti (p=0,001).

Kan sayiminda INR, PZ ve total biliriibin degerleri yiiksek olan gruba yiiksek
olmayan gruba gore daha fazla sant cerrahisi yapildigr gorildii (Sirasiyla
p=0,005; p=0,010; p=0,039).

Ust GIS endoskopide evre 3 varis, red spot, kirbag belirtisi, portal hipertansif
gastropati goriilen hastalara goriilmeyenlere gore portosistemik cerrahinin
daha fazla uygulandig1 saptanmisti, portosistemik sant cerrahisi, portal
hipertansif gastropati goriilenlere goriilmeyenlere kiyasla anlamli olarak fazla
uygulanmisti (p=0,030).

Ozofagus varis, varis kanamasi, hipersplenizm, portal biliyopati, ensefalopati
goriilen hastalara goriilmeyenlere oranla sant cerrahisi daha fazla

uygulanmakla birlikte sadece hipersplenizmi olan hastalara, olmayanlara
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kiyasla daha fazla portosistemik sant cerrahisi uygulanmasi anlamliydi
(p=0,010).
44. Endoskopik tedavilerden endoskopik bant ligasyon yapilan hastalara

yapilmayanlara kiyasla sant cerrahisi daha fazla uygulanmist1 (p= 0,025).
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8. OZET

Ekstrahepatik Portal Venoz Sistem Obstriiksiyonlarinin Nedenleri, Klinigi,

Tedavi ve Prognozu: Geriye Doniik Inceleme

Ekstrahepatik portal ven obstriikksiyonu (EHPVO) c¢ocuklarda portal
hipertansiyonun en sik goriilen nedenidir. Bu ¢alismada ¢ocuklarda EHPVO’nun
nedenleri, klinik, laboratuvar ve endoskopik bulgulari, tedavi yaklasimlari, uzun

donem sonuglari ile prognozlarinin degerlendirilmesi amaclanda.

Bu amacla 01/01/2011 — 31/10/2021 tarihleri arasinda Gazi Universitesi
Cocuk Gastroenteroloji kliniginde EHPVO tanisi ile izlenen 82 hastanin verileri

geriye doniik olarak degerlendirildi.

Hastalarin %58,5’i erkekti. Ortanca basvuru yaslar1 36 ay (lay — 6 yas),
izlem siireleri 2 yil (1-14 y1l) idi. En sik bagvuru nedeni gastrointestinal kanama ve
splenomegali idi. Tesadiifen saptanan obstriiksiyonla tani alan hastalarin tamami 5
yasindan kii¢iik cocuklardi. En sik saptanan risk faktorleri sirastyla umbilikal ven
kateterizasyonu oykiisii (%50) ve prokoagulan durum varligi (%31) idi. Ozofagus
varisi (%94,8), varis kanamasi (%73,2), hipersplenizm (%64,6) ve biiyliime geriligi
(%13,4) en sik goriilen komplikasyonlardi. Ozofagus varisi, varis kanamas1 ve

hipersplenizmi olan ¢ocuklarda agirlik ve/veya boy z skorlar1 daha diisiik bulundu.

Splenomegali, trombositopeni, varis tizerinde red spot ve 6zofagus varis kanamasi

olanlara endoskopik tedaviler daha fazla uygulanmisti. Portosistemik sant cerrahisi
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uygulanan hastalarda splenomegali, hipersplenizm, 6zofagus varis kanamasi, ileri
evre varis ve portal biliyopati oranlarinin uygulanmayan hastalara gore daha yiiksek

oldugu goriildii.

Anahtar kelimeler: Cocuk, ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu, portal ven

trombozu, umbilikal ven kateterizasyonu, 6zofagus varisi
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9. SUMMARY

Causes, Clinic, Treatment and Prognosis of Extrahepatic Portal Venous

System Obstructions: Retrospective Review

Extrahepatic portal vein obstruction (EHPVO) is the most common cause of
portal hypertension in children. This study aimed to evaluate the causes, clinical,
laboratory and endoscopic findings, treatment approaches, long-term results and

prognosis of EHPVO in children.

For this purpose, the data of 82 patients who were followed up with the diagnosis
of EHPVO at Gazi University Pediatric Gastroenterology clinic between

01/01/2011 and 31/10/2021 were evaluated retrospectively.

58.5% of the patients were male. The median age at presentation was 36 months
(1 month - 6 years), and the follow-up period was 2 years (1-14 years). The most
common reasons for admission were gastrointestinal bleeding and splenomegaly.
All patients diagnosed with incidentally detected obstruction were children under
5 years of age. The most frequently detected risk factors were history of umbilical
vein catheterization (50%) and presence of procoagulant status (31%),
respectively. Esophageal varices (94.8%), variceal bleeding (73.2%),
hypersplenism (64.6%) and growth failure (13.4%) were the most common
complications. Weight and/or height z scores were found to be lower in children

with esophageal varices, variceal bleeding and hypersplenism.
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Endoscopic treatments were more frequently applied to those with splenomegaly,
thrombocytopenia, red spot on varices, and esophageal variceal bleeding. It was
observed that the rates of splenomegaly, hypersplenism, esophageal variceal
bleeding, advanced varicose veins and portal biliopathy were higher in patients
who underwent portosystemic shunt surgery than in patients who did not undergo
it.

Key words: Child, extrahepatic portal vein obstruction, portal vein thrombosis,

umbilical vein catheterization, esophageal varices
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