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SUMMARY: Kuloglu Z, Odek C, Kirsaghioglu CT, Kansu A, Erden E, Girgin
N. (Department of Pediatrics, Ankara University Faculty of Medicine, Ankara,
Turkey). Analysis of 50 patients with neonatal cholestasis. Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Dergisi 2008; 51: 140-146.

The aim of this study was to evaluate the patients with neonatal cholestasis
retrospectively. We investigated the clinical, laboratory, radiological and
histopathological findings of 50 patients (30 males, median age: 2 months)
with neonatal cholestasis. Intrahepatic cholestasis was determined in 74% and
extrahepatic cholestasis in 26% of the patients. Acholic stool appeared earlier
in patients with extrahepatic cholestasis than in patients with intrahepatic
cholestasis. Serum transaminases, gamma glutamyl transferase, alkaline
phosphatase and bilirubin levels were higher in extrahepatic cholestasis. Low
birth weight and consanguinity rate were higher in patients with intrahepatic
cholestasis. Thirty-four patients were followed for a median of 12 months
(1-120 months). During the follow-up, 19 patients had normal laboratory
and clinical findings, and hepatic failure findings developed in 20.5% of
patients. We emphasize that neonatal cholestasis should be suspected in
cases of prolonged jaundice. Biochemical, serological, and metabolic tests are
important for diagnosis, but liver biopsy is the most sensitive method.
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OZET: Bu cgalismanin amaci yenidogan kolestazi olan hastalarimizin geriye
doniik olarak degerlendirilmesidir. Klinigimizde yenidogan kolestazi tanisi
alan 50 hastanin (30 erkek, ortanca yas 2 ay) klinik, laboratuvar, radyolojik
ve histopatolojik 6zellikleri incelendi. Hastalarin %74’inde karaciger ici,
%26’sinde ise karaciger dis1 nedenlere bagl kolestaz gelistigi saptandi. Renksiz
diskilamanin karaciger disi kolestazi olan hastalarda daha erken ortaya ¢iktigy,
serum transaminaz, GGT, ALP ve biliriibin diizeylerinin daha yiiksek oldugu;
karaciger i¢i kolestazi olanlarda ise dogum agirliginin daha diisiik, akrabalik
sikliginin daha fazla oldugu saptandi. Hastalarin 34’1 ortanca 12 ay (1-120 ay)
izlendi. Karaciger yetmezligi ile uyumlu bulgular %20. 5’inde gelisti. izlemdeki
19 hastanin klinik ve laboratuvar bulgular1 normal sinirlardaydi. Sonug olarak
uzamis sarilik durumunda yenidogan kolestazi olasiliginin akla getirilmesi,
bu hastalarda tani i¢in biyokimyasal, serolojik ve metabolik testlerin ¢ok
degerli oldugu, kolestaz nedenlerinin belirlenmesinde karaciger biyopsisinin
en duyarli yontem oldugu vurgulandi.

Anahtar kelimeler: yenidogan, kolestaz.

Yenidogan kolestazi sarilik, konjuge biliriibin
yliksekligi, alkalen fosfataz (ALP) ve gama
glutamil transferaz (GGT) yiiksekligi ve yag
emilim bozuklugu ile belirli karaciger ici
ve dis1 bozukluklara bagl gelisen klinik bir
durumdur. Yenidogan kolestazinin goriilme
sikligr 1:2500-1:5000 olarak bildirilmistir.

Yenidogan déneminde kolestaz karaciger igi ve
dis1 safra yollarinda tikanma ve hepatoselliiler
hastaliklar (enfeksiyon, metabolik hastaliklar,
genetik nedenler ve nedeni belli olmayan
yenidogan kolestazi gibi) nedeniyle olusabilir.
Ozgiin ila¢ ya da cerrahi tedavi olanagi,
erken donemde beslenme destegi gereksinimi
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nedeniyle yenidogan kolestaz nedeninin hizla
acikliga kavusturulmasi gerekir!-4. Bu ¢alismada
yenidogan kolestazi tanisi alan hastalarimiz
tan1 ve hastaligin gidisi agisindan geriye doniik
olarak incelendi.

Materyal ve Metot

Hastanemizde 1996-2006 yillar1 arasinda yeni-
dogan kolestazi tanisi alan hastalarin dosyalari
geriye doniik olarak incelendi. Sariligin baslama
zamani, renksiz digkilama varlifi ve baslama
zamani, dogum agirligi, ana-baba akrabaligi,
ailede benzer hastalik &ykiisli, dogustan ano-
mali varligl, intrauterin enfeksiyon, idrar yolu
enfeksiyonu, sepsis ve damardan beslenme
oykiisii verileriyle fizik muayene bulgulari
kaydedildi. Yenidogan kolestazinin nedenine
yonelik olarak tam kan sayimu, retikiilosit sayisi,
kan gazlari, serum biyokimya (transaminaz
diizeyleri, total ve konjuge bilirlibin, ALP, GGT,
protein, albiimin, kan sekeri, kolesterol diizeyi),
amonyak, laktat, piirivat, o-1 antitripsin, ferritin,
protrombin zamani (PT), parsiyel protombin
zaman (PTT), tiroid islev testleri, serolojik
incelemeler (hepatit A virusu (HAV), hepatit
B virusu (HBV), hepatit C virusu (HCV),
Herpes simpleks virus HSV I-II, Epstein Barr
Virus (EBV), kizamikgik virusu, sitomegalovirus
(CMV), toksoplazma), ter testi, idrar ve kan
amino asitleri, idrarda rediiktan madde, kan
ve idrar kiltiiri bulgular1 degerlendirildi.
Hastalarin hepsine karin ultrasonografisi yapildi.
9mTeknisyum ile hepatobiliyer sintigrafi 39
hastaya yapildi, birinci, dérdiincii ve 24. saatlerde
ince bagirsaga gecis olup olmadig1 degerlendirildi.
Hepatobiliyer sintigrafide radyoaktif maddenin
barsaga gecisi ile biliyer atrezi dislandi®®.

Karaciger biyopsisi koagulasyon durumu uygun
olan 38 hastaya yapilabildi. Alinan biyopsiler
rutin doku takibinden sonra parafine gomiildii
ve hematoksilen eozin ve Masson trikrom ile
boyandi. Gerekli goriilen durumlarda PAS, d-
PAS, demir ve bakir histokimyasal boyamalari
yapildi. Karaciger biyopsisinde hepatositlerde
tiilsli dejenerasyon, kolestatik rozet formasyonlari
ve kolestatik tikaglar kolestaz lehine bulgular
olarak degerlendirildi. Yalniz kolestaz bulgulari
izlenen biyopsiler karaciger ici kolestaz olarak
yorumlandi. Kolestaza ek izlenen degisikliklerin
Ozelliklerine gore hastalar yenidogan hepatiti
(neonatal hepatit), safra kanal (duktus) azligi ve
biliyer atrezi ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Karaciger biyopsisinde en belirgin zedelenmenin
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lobiil icinde izlendigi, portal alanlarin kismen
normal goriiniimde oldugu, yaygin dev hiicre
formasyonu ve lobiiler iltihap varligi durum
olgu yenidogan hepatiti; kolestaz gdriinimii
saptanan karacigerde, portal alanlarda gesitli
derecelerde fibrozis ve bazi portal alanlarda safra
kanali gézlenmemesi bes portal alandan fazla
iceren biyopsi 6rneginde safra kanali/portal alan
<0.5 olmas1) durumu safra kanal azlig1 lehine
yorumlandi. Kolestaz saptanan biyopside portal
alanlarda genisleme, 6dem, belirgin duktular
reaksiyon ve notrofil 16kosit infiltrasyonun
izlenmesi durumunda ise olgu biliyer atrezi
ile uyumlu olarak yorumlandi. Kolestaz nedeni
klinik, laboratuvar, radyolojik ve histopatolojik
bulgulara gore karaciger i¢i ve disi kolestaz
olarak siniflandirildi. Klinik ve laboratuvar
bulgular her iki grupta karsilagtirildi.

Istatistiksel incelemeler SPSS 11 programi
kullanilarak khi-kare ve Student t test ile
yapildi, p degerinin 0.05’in altinda olmasi
anlamli farklilik olarak kabul edildi.

Bulgular

Hastalarin yast ii¢ glin ile sekiz ay arasinda
olup, ortanca iki ay idi. Bagvuru yakinmalar1
sarilik (%100), renksiz (akolik) diskilama (%44)
ve kasintiydi (%2). Sarilik yakinmasi ortanca
besinci giinde, renksiz diskilama ise ortanca
sekizinci glinde (2-35 giin) ortaya ¢ikmisti.
Dogum O6ncesi donemde enfeksiyon oykiisii
sadece bir hastada saptandi. Birinci derece kuzen
akrabalig1 hastalarin anne babalarinin 12’sinde
(%24) vardi. Calismaya alinan hastalardan
dokuzu (%18.5) erken dogmustu. Dogum
agirliklart ortalama 2975.5+731.1 gr. (dagilim
970-4250 gr.) idi.

Fizik muayenede 11 hastanin (%22) viicut
agirligl, dort hastanin (%8) ise boyu iiglinci
persentilin altindaydi. Hepsinde sarilik, %76’sinda
karaciger biiyiikliigli, %54 tinde dalak biiyiikligii,
%]14’tinde ise asit saptandi.

Hastalarin hepsinde serum konjuge biliriibin
yiiksekligi vardi. Transaminaz diizeyleri bir
hasta disinda hastalarin hepsinde en az 2-
4 kat yiiksekti. Hastalarin %68’inde GGT
ve ALP yiiksekligi, %56’sinda kansizlik,
%20’sinde trombositopeni, %39.5’unda
albiimin diistikliigii, %15’inde kan sekeri
diistikligii, %12.1’inde kolesterol diisiikligi
ve %46.7’sinde protrombin zamaninda uzama
saptandi. Alfa-fetoprotein diizeyi hastalarin
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%73.3’tinde yiiksekti. Ter testi bir hastada
yiiksek, o-1 antitripsin diizeyi bir hastada
diisiik, ferritin diizeyi ise dort hastada yiiksek
bulundu. Iki hastada hipotiroidi, bir hastada
ise kortizol diizeyi diisiikliigii bulundu. Idrarda
rediiktan madde pozitif bulunan bir hastanin
seker kromotografisi normal bulundu. Kan
gazi hastalarin hepsinde normal sinirlardaydi.
Laktat diizeyi hastalarin %11.1’inde, piirivat
diizeyi ise %17.2’sinde hafif yiiksek bulundu.
Amonyak diizeyi hastalarin %12’sinde yiiksekti.
Hastalarin %16’sinda idrar amino asitlerinde,
%6.5’inde kan amino asitlerinde 6zgiin olmayan
degisiklikler saptandi. Kan kiiltiirlinde iireme
olan hasta yoktu. Idrar kiiltiirtinde iireme ise bir
hastada (%2) goriildi. Serolojik incelemelerle
8 hasta (%16) CMV enfeksiyonu tanisi ald.

Karin ultrasonografisinde iki hastada koledok
kisti saptandi, sekiz hastada safra yollari
atrezik olarak degerlendirildi, 11 hastada ise
karaciger parankim ekosunda artis saptandi.
Karin ultrasonografisinde safra yollar1 atrezik
olarak degerlendirilen sekiz hastanin besine
karaciger biyopsisi yapilabildi ve biliyer atrezi
tanist dogrulandi. Karin ultrasonografisinde safra
yollar1 normal olarak degerlendirilen ii¢ hasta ise
karaciger biyopsisiyle biliyer atrezi tanist aldi.

Hepatobiliyer sintigrafide 12 hastada barsaga
gecis goOsterilemedi. Karaciger biyopsisiyle bu
hastalarin altisinda biliyer atrezi dogrulandi. Diger
alt1 hasta ise karaciger biyopsisiyle yenidogan
hepatiti (ii¢ hasta) ve karaciger ici safra kanal
azlig1 (li¢ hasta) tanist aldi. Bu hastalarin karin
ultrasonografi bulgular1 normaldi.

Karaciger biyopsisi 38 hastaya yapildi. Karaciger
biyopsisinde 13 hastada karaciger igi safra kanal
azligr (%34.2), 12 hastada yenidogan hepatiti
(%31.5), sekiz hastada (%21) biliyer atrezi, ii¢
hastada (%7.8) karaciger ici kolestaz, bir hastada
(%2. 6) o-1 antitripsin eksikligi ve bir hastada
demir depo hastalig1 (%2.6) saptandi.

Sonug olarak hastalarimizin %74’ karaciger
ici, %26’s1 ise karaciger disi nedenlere bagl
kolestaz olarak degerlendirildi (Tablo I).
Etiyolojik dagilim; karaciger ici safra kanal
azlig1 (%22), yenidogan hepatiti (%22), biliyer
atrezi (%22), CMV enfeksiyonu (%16), koledok
kisti (%4), Alagille sendromu (%2), a-1
antitripsin eksikligi (%2), kistik fibrozis (%2),
hemakromatozis (%2), izole glukortikoid
eksikligi (%2), damardan beslenmeye ikincil
intrahepatik kolestaz (%2) ve enfeksiyona ikincil

Cocuk Saghgr ve Hastaliklar: Dergisi ® Temmuz-Eylil 2008

Tablo I. Hastalarimizda yenidogan
kolestazinin nedenleri.

n %

Karaciger dist kolestaz nedenleri 13 26
Biliyer atrezi 11 84.6
Koledok Kkisti 2 154
Karaciger i¢i kolestaz nedenleri 37 74
Karaciger i¢i sendromik olmayan

safra kanal azlig 11 29.7
Yenidogan hepatiti 11 29.7
CMV enfeksiyonu 8 21.6

Alagille sendromu 1 2.7
o-1 antitripsin eksikligi 1 2.7
Kistik fibrozis 1 2.7
Hemokromatozis 1 2.7
izole glukortikoid eksikligi 1 2.7
Damardan beslenmeye bagli kolestaz 1 2.7
Enfeksiyona ikincil intrahepatik kolestaz 1 2.7

intrahepatik kolestaz (%2) olarak belirlendi.
Karaciger ici ve dis1 kolestazi olan hastalar
kiyaslandiginda renksiz diskilamanin karaciger
dis1 kolestazi olan hastalarda daha erken
ortaya c¢iktigl, serum transaminaz, GGT, ALP
ve bilirubin diizeylerinin daha yiiksek oldugu;
karaciger ici kolestaz olanlarda ise dogum
agirhiginin daha diisiik, akrabalik sikliginin ise
daha fazla oldugu saptandi (Tablo II).

Hastalarin hepsine orta zincirli yag asidi iceren
mama, yagda eriyen vitaminler ve ursodeoksikolik
asit tedavisi baslandi; 34’l ortanca 12 ay
(1-120 ay) izlendi. Biliyer atrezili {i¢ hasta ile
yenidogan hepatiti olan iki hasta olmak iizere
toplam bes hasta kaybedildi. Hastalarin sekizine
Kasai ameliyati, ikisine kolesistoduodenostomi,
licline ise canli vericiden karaciger aktarimi
uygulandi. Kasai ameliyat1 sonrasi alt1 hasta
kompanse karaciger yetmezligi bulgulariyla,
bir hasta ise normal klinik ve laboratuvar
bulgulariyla yaklasik 10 yildir izlenmektedir.
Karaciger aktarimi yenidogan hepatiti tanisiyla
izlenen 2 hastaya dokuz ve 12 aylikkken, biliyer
atrezi tanisiyla izlenen bir hastaya 18 aylikken
uygulandi. Karaciger aktarimi yapilan yenidogan
hepatiti olan bir hasta hepatik arter trombozu
nedeniyle kaybedildi, diger iki hasta normal
klinik ve laboratuvar bulgularla iki ve on yildir
izlenmektedir. Karaciger i¢i safra kanali azlig:
tanistyla izlemi devam eden 5 hastamizin klinik
ve laboratuvar bulgular1 normalken, {i¢ hastada
kronik karaciger hastaligi bulgular1 gelisti.
Sonug olarak izlemde hastalarin %20.5’inde
karaciger yetmezIigi ile uyumlu bulgular gelisti.
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Tablo II. Karaciger ici ve dis1 kolestazli hastalarimizin klinik ve laboratuvar o6zellikleri.

Karaciger dis1 kolestaz

Karaciger ici kolestaz

(n=13) (n=37) p

Dogum agirligr (gr) 3440247 2821+774 0.013
Sarilik baslama zamani (giin) 7. 8%5.3 9. 4+11.7 ad

Renksiz digkilamanin baslama zamani (giin) 12 10 0.001
Erken dogum (n) 1 8 0.046
Akrabalik (n) 1 11 0.034
AST (U/L) 604+573 242+187 0.001
ALT (U/L) 484+439 157+175 0.002
GGT(U/L) 644+604 152+131 0.013
ALP (U/L) 1262+825 788+634 0.038
Direkt bilirubin 9.2+6.3 5.9+3.6 0.025
o-1 fetoprotein yiiksekligi (n, %) 4 (28.5) 18 (50) ad

a.d anlamli degil.

Izlemdeki hastalarin %23.2’sinde viicut agirligt
ticlincli persentilin altinda, %14.7’sinde boy
tiglincii persentilin altinda idi. Sarilik %26.4,
karaciger biiytkligi %58.8, dalak biiyiikliigi
%39.4, asit %8. 8, rasitizm %5.8, comak parmak
%5.8, oriimcek ben %2.9, varis kanamasi
%2.9, hipertrofik osteoartropati %2.9 oraninda
saptandi. Hastalarin %5.8’inde hipersplenizm
bulgulari, %44.1’inde transaminaz yiiksekligi,
%26.5’unda biliriibin yiiksekligi, %17.6’1nda
albiimin disiikliigi, %17.6’1inda protrombin
zamaninda uzama vardi. Izlemdeki 19 hastanin
(%55.8) klinik ve laboratuvar bulgular1 ise
normal sinirlar icindeydi.

Tartisma

Intrauterin ve ekstrauterin bir takim genetik,
metabolik ya da cevresel etmenler yenidogan
doéneminde de yapisal ve islevsel olarak gelisimini
siirdiiren karacigeri etkileyerek kolestaz tablosuna
neden olabilir. Bir bebekte ilk on giinden
sonra sariligin siirmesi halinde yenidogan
kolestazi olasiligr mutlaka akla getirilmelidir.
Bu hastalarda bilirubin tipine bakilmali; konjuge
biliriibin diizeyi 2 mg/dl lizerinde ya da total
bilirtibin diizeyinin %15’inden fazla ise hasta
kolestaz agisindan incelenmelidir. Kolestazi olan
bir bebekte galaktozemi, panhipopitiiitarizm gibi
tedavi edilebilir, yasami tehdit eden durumlarin
ve erken cerrahi tedavi gerektiren biliyer atrezinin
hizla taninmasi en 6énemli amaglardan birisidir.
Ayrica kolestatik bebeklerin erken taninmasi
K vitamini eksikligine bagli kanamalar1 en aza
indirgemek icin de gereklidir!”7. Hastalarimiza
baktigimizda ortanca basvuru zamaninin iki ay
oldugunu, en degerli zaman olan iki aylik siirenin
cogu hastada gegirildigini gérmekteyiz.

Klasik olarak yenidogan kolestazina yol acan
hastaliklarin dagilimina bakildiginda ilk sirada
yenidogan hepatitinin (%30-35), ikinci sirada
ise biliyer atrezinin (%25-45) yer aldigini
gormekteyiz. Bunu o-1 antitripsin eksikligi,
Allagille ve Byler sendromu gibi karaciger igi
kolestaza neden olan sendromlar, CMV hepatiti
ve diger nedenler izlemektedir®. Yenidogan
kolestazi olan 1086 hastay1 iceren, Ingiltere’den
yapilmis biiylik bir ¢calismada ilk sirada biliyer
atrezi (%34.7) yer alirken, bunu yenidogan
hepatiti (%30.5), o-1 antitiripsin eksikligi
(%17.5) ve diger nedenler izlemektedir®. Lai
ve arkadaslarinin!® calismasinda 126 yenidogan
kolestazi olan hasta incelenmis, bunlarin
%33’tnilin biliyer atreziye, %66’sinin ise
karaciger ici kolestaza bagli oldugu, bu grubun
biiyiik bir ¢ogunlugunu ise CMV enfeksiyonu
ve yenidogan hepatitli hastalarin olusturdugu
bildirilmistir. Ulkemizde yapilan 39 hastay1
iceren bir calismada hastalarin %61’inde
hepatoselliiler hastalik, %23’iinde biliyer atrezi,
%10’unda karaciger ici safra kanal azlig,
%5’inde ise CMV enfeksiyonu saptanmistir!l.
Cayir ve arkadaslarinin!? yaptig1 37 yenidogan
kolestazi olan hastanin degerlendirildigi bir
baska calismada ise hastalarin %56’sinda
hepatoselliiler hastalik, %35’inde biliyer atrezi,
%8’inde ise karaciger ici safra kanal azlig:
saptanmistir. Doganci ve arkadaslarinin!3
yaptig1 45 yenidogan kolestazi olan hastanin
degerldirildigi calismada 19 hastada biliyer
atrezi, 14 hastada yenidogan hepatiti, dort
hastada ise karaciger i¢i safra kanal azligi,
iki hastada CMV enfeksiyonu, iki hastada
damardan beslenme ve sepsis, birere hastada
galaktozemi, sepsis ve prematiirelikle birlikte
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yenidogan kolestaz nedeni olarak belirlenmistir.
Yenidogan kolestazinin nedenlerinde birisi
ilerleyici ailevi intrahepatik kolestazdir. Coban
ve arkadaslar1!4 ilerleyici ailevi intrahepatik
kolestazli 40 hastay1 inceledikleri ¢alismada,
12 hastada sariligin yenidogan déneminde
basladigini bildirmisleridir.

Bizim ¢alismamizda ilk siralarda biliyer atrezi,
karaciger ici safra kanal azlig1 ve yenidogan
hepatiti kolestaz nedeni olarak yer alirken bu
hastaliklar1 CMV enfeksiyonu izledi. Calisma
grubumuzda karaciger ici safra kanal azliginin
ve CMV enfeksiyonunun diger serilere gore
daha sik goriilmesinin nedeni acik degildir.

Yenidogan ve siit ¢ocuklugu déneminde koles-
tazin nedeninin saptanmasi ve ayirici tanisi
genellikle giicliik gbstermektedir. Karaciger ici ve
dis1 kolestazin ayirici tanisinda kullanilabilecek
tani koydurucu tek bir biyokimyasal ya da
goriintiileme yontemi yoktur. Bu nedenle yeni-
dogan kolestazinin ayirici tanisinda bir ¢ok
biyokimyasal, serolojik ve metabolik incelemeler
yapilmakta, cesitli goriintiileme ydntemlerine
basvurulmaktadir. Bu asamada en énemli amag
karaciger ici nedenlere bagli kolestazla karaciger
dis1 nedenlere bagl kolestazin ayirici tanisinin en
kisa siirede yapilmasidir. Yenidogan kolestazinin
onemli bir nedeni olan biliyer atrezinin erken
tanisi ile hastaligin gidisi arasinda yakin bir
iliski vardir. Biliyer atrezili hastalarda cerrahi
girisim sekiz haftadan 6nce yapildiginda safra
akist %80 oraninda diizeldigi halde, oniki
haftadan sonra yapildiginda bu oran %20’ye
diismektedir!®>. Erken tani igin ileri teknoloji
gerektiren incelemelerin yani sira hastalarin
klinik 6zellikleri de 6nemlidir. Karaciger ici
kolestazini, karaciger disi kolestazindan ayiran
onemli klinik bulgularin dogum agirligi, renksiz
digskilamanin baslama yasi ve siirekliligiyle,
karaciger kivami ve biylikligiiniin oldugu
ortaya koyulmustur. Karaciger disi kolestazi
olan ¢ocuklarin dogum agirligi genellikle normal
sinirlarda iken, karaciger ici kolestazi olanlarda
diistik dogum agirlig: sik goriiliir. Bir calismada
siirekli renksiz digkilamanin biliyer atrezi icin
duyarliliginin %100, 6zgiinliigliniin ise %86
oldugu bulunmustur!é. Renksiz digskilamanin
karaciger hiicresi diizeyinde ciddi safra atilim
yetmezligine bagli olarak karaciger i¢i koles-
tazinda da goriilebilecegi unutulmamalidir. Sert,
keskin kenarli karaciger biiyiikliigiiniin kolestazi
olan bir bebekte biliyer atrezi lehine oldugu
bildirilmistir!7. Karaciger biiytikliigli goriilme
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siklig1 acisindan karaciger ici ve disi kolestazl
olgularda farklilik olmamasina ragmen, dalak
biiytikliigii karaciger disi kolestazli olgularda
daha sik goriilmektedir. Lai ve arkadaslarinin!®
yaptigl bir calismada GGT diizeyinin yiiksek
olmasinin (6zellikle 300 IU/L’den yiiksek) biliyer
atrezi tanisini destekleyen bir bulgu oldugu
gosterilmistir. Calismamizda da karaciger ici
kolestaz olanlarda dogum agirliginin daha diistik
oldugu, renksiz diskilamanin karaciger dis1
kolestazi olan hastalarda daha erken goriildiigi
ve bu hastalarin daha yiiksek biliriibin ve
GGT diizeylerine sahip olduklar1 saptanmustir.
Karaciger dis1 kolestazi olan hastalardan ikisi
disinda hepsinin GGT diizeyi 300 IU/L’den
yiiksekti.

Hepatobiliyer sintigrafi karaciger ici ve disi
kolestaz ayiriminda yararli olan invaziv olmayan
bir goriintiileme seklidir ve °?mTeknisyum
isaretli iminodiasetik asit tiirleri kullanilirak
yapilir. Normalde damardan verilen radyoaktif
madde saglikli karaciger hiicreleri tarafindan
hizlica alinir, izotoplar safra kanalina atilir, safra
kesesinde yogunlastirildiktan sonra ana safra
kanali yolu ile bir saat icinde ince bagirsaga,
alt1 saat icinde kalin bagirsaga gecer. Bagirsakta
radyoaktif madde gozlenmesiyle karaciger disi
safra yollarinin varligini gosterilmis olur ve bu
sekilde biliyer atrezi tanisi diglanir. Yirmidort
saatlik izlemde barsaga gecis olmamas: biliyer
atrezi lehine degerlendirilir>. Karaciger disi
kolestaz ayiriminda hepatobiliyer sintigrafinin
duyarliliginin %100, 6zglinligiiniin ise %40-80
oldugu bildirilmistir!8. Ancak karaciger ici safra
kanal azlig1 olan hastalarin %50’sinde, yenidogan
hepatiti olan hastalarin %25’inde de radyoaktif
maddenin barsaga atiliminin goriilemeyebilecegi
akilda tutulmalidirl®. Calismamizda 24 saatte
barsaga gecis saptanmayan hastalarin yarisi
biyopsi ile biliyer atrezi tanisi alirken, yarisi
karaciger ici safra kanal azlig1 ya da yenidogan
hepatiti tanist aldi. Bu durumun hastalarin
basvuru yaslarinin biiyiik olmasina bagli olarak
agir parankim hasariyla iliskili oldugunu
diistinmekteyiz. Agir parankim zedelenmesine
bagli olarak radyoaktif maddenin karacigerde
gerek tutulumunun gerekse atiliminin azalmasi
sonucu radyoaktif maddenin bagirsaga gecisinin
gosterilememesi biliyer atrezi lehine yanlis
pozitif sonuca neden olmaktadir.

Ultrasonografi yenidogan kolestazi ayirici
tanisinda kolay uygulanabilen 6nemli ve invaziv
olmayan bir yontemdir. Ultrasonografi dncesi
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hastanin yeterli siire a¢ birakilmamasi, asir1
bagirsak gazinin olmasi ve yapan kisinin
deneyimi testin sonuglarini etkileyebilir.
Ultrasonografiyle karaciger parankim yapisi,
safra kesesinin, karaciger ici ve dis1 safra
yollarinin morfolojik goriiniimii konusunda
bilgi edinilir®. Ultrasonografide porta hepatiste
ticgen kord seklinde fibroz yapinin (triangular
kord) goriilmesinin biliyer atrezi i¢in 6zgiin bir
bulgu oldugu bildirilmistir20-21. Calismamizda,
ultrasonografi ile iki hastada koledok Kkisti,
saptandi, sekiz hastada safra yollar1 atrezik
olarak degerlendirildi. Bu hastalarin besinde
biliyer atrezi tanisi karaciger biyopsisiyle
dogrulandi. Ultrasonografide safra yollari
normal olarak degerlendirilen {i¢ hasta ise
karaciger biyopsisiyle biliyer atrezi tanisi
aldi. Hepatobiliyer sintigrafide biliyer atrezi
lehine bulgular1 olan ve biopsi ile karaciger ici
kolestaz sapatan alti hastanin ultrasonografisi
ise normaldi.

Perkiitan karaciger biyopsisi diger incelemelere
gOre can aciticl bir yontem olmasina karsin,
kolestatik bebeklerin degerlendirilmesinde énemli
bir tani yontemidir. Cok kii¢iik bebeklerde
bile bdlgesel anestezi ve sedasyonla rahatlikla
uygulanabilir. Biliyer atreziyi diger kolestaz
nedenlerinden ayirmada en giivenilir test oldugu
gosterilmistir?2. Bir ¢alismada biliyer atrezi tanisini
koymada duyarliliginin %100, 6zgiinliigliniin ise
%76 oldugu gosterilmistir?3. Biyopsi sonuglarimiz
literatiirdeki veriler ile uyumludur.

Yenidogan kolestazina yol agcan nedenlerin sayisi
oldukea fazla oldugundan her bir hastaligin
gidisinde kendi icinde degerlendirilmesi daha
dogrudur. Yenidogan hepatitinin gidisi oldukg¢a
degiskendir, parankimal hasarin ve fibrozisin
yayginligina baglidir. Genel olarak yenidogan
hepatitinin gidisi biliyer atrezi ya da herhangi
bir diyet tedavisi olmayan metabolik hastaliklara
gore daha iyidir. Diizelme sporadik vakalarda
%80-90 oraninda goriiliirken, ailevi vakalarda
%20-40 civarindadir?4. Yenidogan hepatiti
tanistyla izlenen iki hastamiza karaciger aktarimi
yapildi. Yenidogan hepatiti tanisiyla izlemi
devam eden bes hastanin klinik ve laboratuvar
bulgular1 normalken, bir hastada kompanse
karaciger siroz bulgular1 gelisti. Biliyer atrezinin
gidisinde Kasai ameliyatinin yapildig1 siradaki
yas ve karacigerin histopatolojik yapisinin
belirleyici oldugu bildirilmistir?°. Bebek ii¢ aylik
olduktan sonra yapilan ameliyatin basar1 sansi
yaklasik %20 civarindadir. Uzun siireli gidis
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dogrudan yeterli safra akiminin saglanmasiyla
ve sariligin kaybolmasiyla iliskilidir. Sariligt
diizelen bebeklerde on yillik hayatta kalma
orani %70-92’lerde iken, sariligi devam eden
bebeklerde ii¢ yillik hayatta kalma oran1 %20’lere
inmektedir?6-28. Biliyer atrezi tanis1 alan 11
hastamizin {i¢ii kaybedildi, bir hastaya karaciger
aktarimi yapildi, alt1 hasta kompanse karaciger
yetmezligi bulgulariyla izlenmektedir. Kasai
ameliyat1 yapilan bir hasta ise normal fizik
muayene ve laboratuvar bulgulariyla yaklasik
10 yildir izlenmektedir. Karaciger ici safra kanal
azliginda 20 yillik hayatta kalma oraninin %75
oraninda oldugu, hastalarin %80’inde karaciger
aktarimi gereksinimi olmadigi bildirilmigtir2?.30.
Karaciger ici safra kanali azlig1 tanisiyla izlemi
devam eden bes hastamizin klinik ve laboratuvar
bulgular1 normalken, ii¢ hastada kronik karaciger
hastalig1 bulgular1 gelisti.

Sonug olarak, bu makalenin sunumu ile ilk
15 giinden sonra sariligin siirmesi halinde
yenidogan kolestazi olasiliginin akla getirilmesini,
bu hastalarda tani igin biyokimyasal, serolojik,
metabolik testlerin ve goriintiileme yontemlerinin
cok degerli oldugunu, kolestaz nedenlerinin
belirlenmesinde en duyarli yontemin karaciger
biyopsisinin oldugunu, erken tani ve tedavinin
O6nemini vurgulamak istedik.
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