
SUMMARY 

Hepatobiliary insufficiency-candidate of transplantation
newborns and anesthesia (Two Cases)

Biliary atresia (BA) is the most common and important neona-
tal hepatobiliary disorder and is seen in 1 in 8.000 to 1 in
18.000. Consequently, 70-80 % of BA patients will eventually
require liver transplantation, approximately half in the first 2
y of life. 

Early diagnosis and therapy is essential especially for the sur-
vival of patients with biliary atresia.
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Neonatal kolestaz, yaflam›n ilk 14 gününden sonra
serum direkt bilirubin düzeyinin yüksek devam et-
mesi (>2 mg/dl) olarak tan›mlan›r, genel olarak in-
trahepatik ve ekstrahepatik olarak s›n›fland›r›lmak-
tad›r (1).

Ektrahepatik kolestaz nedenleri aras›nda yer alan
safra yollar› atrezisi (SYA) ise, neonatal kolestaz-
lar›n s›k nedenlerinden biridir ve prognozu büyük
oranda erken tan› konup cerrahi tedavi uygulanma-
s›na ba¤l›d›r (2). Yaflayan yenido¤anlarda 1/8.000-
1/18.000 oran›nda görülmektedir ve karaci¤er
(KC) transplantasyonunun en s›k nedenidir. Mev-
cut tedavilerin yetersiz olmas› nedeniyle, SYA eti-
yolojisi ve patogenezinin acil olarak anlafl›lmas›
gereklidir. 

SYA’nin iki major tipi tan›mlanm›flt›r; di¤er kon-
jenital anomalilerle iliflkili embriyonik form ve
safra kanallar›n› normal olarak geliflti¤i kabul edi-
len ancak perinatal periyodda fibro-obliterasyona
giden perinatal form. SYA fenotipini aç›klayan
birçok patojenik yol vard›r; bunlar perinatal bo-
zuklu¤a (kolanjiotropik viral enfeksiyon) immün
veya otoimmün cevab› ve extra veya intrahepatik
bilier sistemlerin düzensiz embryonik geliflimini
kapsamaktad›r (fiekil 1). 

Bu olgu sunumumuzda neonatal kolestaz tan›s›
alan 2 olgu nedeniyle safra yollar› atrezisinin etyo-
lojisi, tan› yöntemleri, tedavi ve prognozlar› ile bir-
likte bu olgulara ait neonatal anesteziyi de¤erlen-
dirmeyi amaçlad›k.

OLGU SUNUMU

Olgu 1: Miad›nda do¤umdan 1 hafta sonra akolik
gaita ve 3. haftada bat›n distansiyonu geliflen 4 kg
a¤›rl›¤›ndaki k›z olguya, bilirubin ve KC enzimle-
rinin yüksek olmas›, hepatobilier sintigrafide intra-
hepatik ve ekstrahepatik safra yollar›n›n izleneme-
mesi ve USG’nin bilier atreziyi düflündürmesi ne-
deni ile peroperatif kolanjiografi ve Kasai operas-
yonu planland›. 

Operasyon öncesi de¤erlendirmede, karaci¤er
fonksiyon testleri ve bilirubin de¤erleri yüksek
olan olgunun di¤er laboratuar parametreleri normal
s›n›rlarda idi. Operasyondan 24 saat önce damar
yolu aç›larak günlük s›v› ihtiyac› karfl›land›. Ope-
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rasyon öncesi 4 saatlik açl›k süresi sa¤land›.

Operasyon salonuna al›nan olgu, blanket ile ›s›t›l-
mas› planlanarak EKG, TA, SpO2 monitörizasyo-
nu sa¤land›. Damar yolundan % 5 dextroz % 0.45
NaCl s›v› ile birlikte 2 µ/kg fentanil, 5 mg/kg pen-
total, 0.6 mg/kg rocuronium verilerek anestezi in-
düksiyonu yap›ld› ve 3.0 numaral› kafs›z tüp ile
endotrakeal entübasyon uyguland›. Nazofaringeal
›s› monitörizasyonu sa¤land›. Anestezi idamesi
için O2/NO2 ve % 2 sevofluran kullan›ld›. 24G
branül ile ikinci bir damar yolu da aç›ld›. Nazogas-
trik sonda tak›larak gastrik dekompresyon uygu-
land›. Eksploratif laparatomi uygulanan olguda
safra kesesi ve koledok izlenmedi. Bu bölgeye he-
patojejunostomi (standart Kasai prosedürü) uygu-
land›. 4.5 saat süren operasyon boyunca 8
ml/kg/saat olacak flekilde cerrahi kay›p ve insen-
sible kay›plar yerine kondu. Gerekli s›v› idameleri
yan› s›ra % 5’lik H. Albuminden 16 cc ve bir ünite

kan transfüzyonu yap›ld›. Peroperatif dönemde
herhangi bir sorun yaflanmayan olgu, hepatobilier
transplantasyon aday› olarak de¤erlendirildi. Ope-
rasyon sonras› ekstübe edilen olguda mekanik ven-
tilasyon ihtiyac› olmad›. Gerekli s›v› ve analjezik
sa¤alt›m ile sorunsuz bir postoperatif dönem ya-
fland›.

Olgu 2: Miad›nda do¤umdan 3 gün sonra ikteri
bafllayan ve 10. günde akolik gaita yapan, hepato-
bilier sintigrafide safra kesesi ve yollar›n›n agene-
zisi düflünülen 4.5 kg erkek olgu, “bilier atrezi” ön
tan›s› ile peroperatif kolanjiografi planlanarak ope-
rasyona haz›rland›. 

Karaci¤er fonksiyon testleri ve bilirubin de¤erleri
yüksek olan olgunun operasyon öncesi 4 saatlik
açl›k süresi sa¤land›.

Operasyon salonuna al›nan olgu, blanket ile ›s›t›l-

fiekil 1. Safra yollar› agenezisi 2 farkl› patogenez yollar›. 

Perinatal bilier atrezi

Perinatal infeksiyon

Safra kanal› hücre
hasar› Ag sunumu

‹nflamatuar (oto)immun cevap?

Safra Kanal›-apopitozis,
Fibrosis, obstruksiyon

Gen mutasyonu Anormal safra kanal› geliflimi

Embiryonik bilier atrezi

Bilier kanal obstruksiyonu

Safra ak›m› oluflumu

Hepatosellüler hasar

‹nflamasyon
(Oto) immun cevap?

Genetik predispozisyon?

Düzenleyici genler?

‹ntrahepatik kolestasis ve inflamasyon

Fibrosis ve bilier siroz
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mas› planlanarak EKG, TA, SpO2 monitörizasyo-
nu sa¤land›. Sevofluran ile maske indüksiyonu ar-
d›ndan 24G branül ile damar yolu aç›larak % 5
dextroz % 0.45 NaCl s›v› idamesi ile 0,15 mg/kg
cisatracurium IV yap›larak 3.5 nolu kafs›z tüp ile
entübe edildi. Anestezi idamesi O2/NO2 ve % 2 se-
voflurane ile sa¤land›. Rektal ›s› monitörizasyonu
izlemi yap›ld›. Eksploratif laparatomi s›ras›nda uy-
gulanan kolanjiyografide intrahepatik ve eksrahe-
patik safra yollar›n›n aç›k, KC dokusunun ola¤an-
dan farkl› oldu¤u görüldü. Karaci¤er dokusundan
biyopsi al›nd›. 3 saat süren operasyon boyunca 8
ml/kg/saat olacak flekilde cerrahi kay›p ve insen-
sible kay›plar yerine kondu. Peroperatif dönemde
herhangi bir sorun yaflanmayan olgu, hepatobilier
transplantasyon aday› olarak de¤erlendirildi. Ope-
rasyon sonras› ekstübe edilen olguda mekanik ven-
tilasyon ihtiyac› olmad›. Sorunsuz bir postoperatif
dönem yafland›.

Gönderilen KC biyopsi sonucu neonatal hepatit
olarak yorumland›. Olgu hepatite ba¤l› hepatobili-
er yetmezlik ve transplantasyon aday› olarak de-
¤erlendirildi.

TARTIfiMA

Neonatal kolestaz›n en s›k rastlanan bulgular› sar›-
l›k, akolik d›flk› ve koyu renk idrar yapmad›r. Eks-
trahepatik kolestazl› olgularda akolik d›flk› genel-
likle erken dönemde ortaya ç›kar ve süreklilik gös-
terir. On günden uzun süren akolik d›flk›lama eks-
trahepatik nedenler lehine yorumlan›r. ‹ntrahepatik
kolestazda ise ara s›ra kolore d›flk› gözlenebilmek-
tedir. Bu nedenle kolestazl› olgular›n izleminde
d›flk› renginin takibi son derece önemlidir.

SYA neonatal kolestaz›n anlafl›lamayan bir nedeni-
dir; canl› do¤umlar›n›n 1/8000-1/18000’ninde gö-
rülür ve sa¤l›kl› görünümlü bir infantta hayat›n ilk
aylar›nda sar›l›k, akolik gayta ve hepotomegali
olarak izlenir (3). Ekstra hepatik safra yolar›n›n inf-
lamatuar obstrüksiyonuna karakteristik intrahepa-
tik portal lezyon efllik eder. Hastal›¤›n tan›s› haya-
t›n ilk 2-3 ay›nda konursa, hepatik portoentorosto-

mi, % 30-80 hastada safra ak›m›n›, karaci¤erden
intestinal traktusa do¤ru düzenleyebilir (3-5). Bafla-
r›l› cerrahiye ra¤men tüm hastalarda, (bilier siro-
zun ciddiyetine ba¤l› olarak) de¤iflen derecelerde
intrahepatik kanal› progresif inflamasyonu ve fib-
rozisi geliflir. Sonuç olarak SYA olgular›n›n % 70-
80’inin hayat›n›n yaklafl›k ilk iki y›l›n›n içinde ol-
mak üzere karaci¤er transplantasyonuna ihtiyac›
olmaktad›r (6-8). SYA, çocuklarda karaci¤er trans-
plantasyonunun en s›k endikasyonudur ve tüm pe-
diyatrik KC nakillerinin % 50’sini oluflturur. Tüm
prognoz ve sonuçlar›n intrahepatik bilier lezyona
ba¤l› oluflmas› göz önünde bulundurularak, bu has-
tal›k art›k, “extrahepatik” SYA olarak adland›r›l-
mamaktad›r. SYA’deki intrahepatik sklerojan ko-
lanjit etiyoloji ve patogenezi daha iyi anlafl›lamad›-
¤› sürece, hastalardaki non-transplantasyon sonuç-
larda geliflme beklenemez. Bu nedenle son y›llarda
SYA’nin altta yatan patogenetik mekanizmas›n›n
anlafl›lmas›na artm›fl bir ilgi vard›r. 

Bugün flu aç›kt›r ki, SYA, bilier a¤ac›n obstrüksi-
yonu ile sonuçlanan bir çok patogenetik prosesten
kaynaklanan bir fenotiptir (3,9). Bat› ülkelerinde
SYA vakalar›n›n ço¤unlu¤unu (% 80) perinatal ve-
ya kazan›lm›fl form oluflturur. Bu normal görünüm-
lü infantlar, perinatal bozuklu¤a ba¤l› geliflen
progresif inflamasyon ve fibro-obliterasyon olufl-
mufl bir patent bilier sistem ile do¤mufllard›r. Her
ne kadar bu formun etiyopatogenezi tam olarak an-
lafl›lamam›fl olsa da, tahmin edilen presipitan fak-
törler, infeksiyon, toksik, vasküler ve immün me-
diatörlerdir. SYA’n›n 2. formu, di¤er konjenital
anomaliler ile iliflkilidir ki ço¤unlu¤unu abdominal
pozisyon anomalileri meydana getirir. Bu form,
embriyonik veya fetal form olarak adland›r›l›r.
SYA vakalar›nda, bilier geliflimi sa¤layan genlerin
mutasyonlar›na ba¤l› oluflan defektif morfogenezi
üzerinde durulmufltur.

Geliflmekte olan biyoloji, genetik ve hücre biyolo-
jisindeki son deneyler, SYA’ye neden olan meka-
nizmalar›n daha iyi anlafl›lmas› için kap› açm›flt›r.
Embriyonik BA, normal safra kanal› formasyonu
veya diferasyonunu kontrol eden genlerdeki mu-

T. Öztürk ve ark., Hepatobilier yetmezlikli-transplantasyon aday› neonatal olgular ve anestezi

97



tasyonlar›n sonucu olabilir ki bu, sekonder olarak
KC’de intrahepatik safra kanallar›n› hasarland›ran
ve skleroze eden inflamatuar cevab› artt›r›r. 

Perinatal SYA, perinatal bir bozuklu¤un safra ka-
nal› epitel hasar›n› ve hem extrahepatik hem intra-
hepatik safra kanallar›na zarar veren belirsiz im-
mün cevab› tetiklemesiyle geliflebilir. Sellüler ve
immün cevab›n tipini ve yayg›nl›¤›n› ve fibrozis
yay›l›m›n› belirleyen düzenleyici genler ve majör
faktörler olabilir. Önümüzdeki y›llarda, multi-ins-
titusyonel ve interdisipliner çal›flmalar gerekli has-
ta örneklerini sa¤layabilecek aflamaya ve bu ne-
onatal bozuklu¤un patogenezini çözecek teknoloji-
ye ulaflacakt›r. 

Bu grup olgular›n preoperatif haz›rl›¤›nda, KC ve
safra fonksiyonlar›n›n de¤erleri yüksekli¤i yan› s›-
ra, hemogram ve p›ht›laflma faktörlerinin de¤erleri
de önemlidir. Belirgin koagülopatili olgular›n pre-
operatif dönemde normal tedavisi gereklidir. Kan
ve kan ürünleri haz›rl›klar› tamamlanmal›d›r. Bes-
lenme durumlar›na göre s›v› aç›¤› iyi de¤erlendiril-
meli, s›v› aç›klar› kapat›larak operasyona girilmesi
tercih edilmelidir. Anestezi öncesi premedikasyon
amaçl› atropin uygulanabilir.

Olgular›n anestezi döneminde, mümkün olan tüm
monitörizasyon olanaklar› kullan›lmal›d›r. EKG,
KB, SpO2, ›s› monitörizasyonu, santral katater var
ise SVB ölçümleri yap›lmal›d›r.

Anestezi indüksiyonu, damar yolu sa¤land› ise ‹V
yol ile bafllanmas› uygundur. Operasyon öncesi ta-
n›sal süreç boyunca venlere yönelik giriflimler ne-
deniyle damar yolu açmak zor olursa, sa¤ internal
veya external juguler vene 3 lümenli kateter yer-
lefltirilebilir. Uygun olan iv s›v› infüzyonuna bafl-
lanmal›d›r. Nöromüsküler blok öncesi kontrol için
dirsekteki median sinire elektrotlar yerlefltirilebilir. 

Trakeal entübasyonu takiben 8-10 Fr nazogastrik
tüpün yerleflimini uygundur. Midenin boflalt›lmas›
cerrahi sahan›n çal›flmas›n› da kolaylaflt›racakt›r.
Rektal veya nazofaringeal ›s› probu yerlefltirilmeli-

dir. Hipoglisemiyi önlemek amac›yla kristaloidli
dekstroz içeren solüsyonlar verilebilir. Kan kayb›-
n› tahmin etmek için cerrahi sahadan al›n›p say›lan
steril gazl› bezler say›l›r ve tart›l›r. Is›t›lm›fl kan,
kan volümünün % 10’na kadar verilebilir. ‹drar ç›-
k›fl›n›n takibine genellikle gerek yoktur. 

Operasyonda KC ligamentlerinden diyaframa ka-
dar ayr›l›r. Bu sayede hepatik parça aç›¤a ç›kar.
Vena cava inferiorunun bas›ya u¤ramas› nedeniyle
bu ifllem % 50 hastada hipotansiyona neden olabi-
lir. Arteryel kan bas›nc›n› idame ettirmek için IV
s›v› veya kan takmak gerekebilir. Santral venöz
bas›nç monitorizasyonu da kullan›labilir ancak bi-
zim olgular›m›za santral katater tak›lmad›¤› için
SVB monitörizasyonu yap›lmad›. 

‹fllem sonunda nöromüsküler fonksiyonun geri
dönmesi için gerekirse neostigmin ve atropin kul-
lan›labilir, bizim her iki olgumuzda da gereksinim
olmad› ve sorunsuz ekstübasyon ve postoperatif
dönem yafland›.

Pediatrik hepatik transplantasyonda artan deneyim
ve iyi sonuçlara ra¤men hepatobilier atrezili olgu-
larda hepatik portoentorostomi ilk basamak cerrahi
seçenek olmal›d›r. Say›s› son y›llarda artmaktad›r
ve oluflabilecek sorunlarda çözümde anestezistin
rolü önemlidir. 

Bilier atrezili olgular›n % 70-80’ninde yaflamlar›-
n›n ilk 2 y›l› içinde KC transplantasyonu gerek-
mektedir. Perinatal tan› konma flans› çok azd›r.
Sistemik rahats›zl›klar› nedeni ile, damar yolu, ha-
vayolu ve beslenme sorunlar› çok önemlidir. Pre-
operatif haz›rl›k, uzun süren peroperatif süreç ve
postoperatif dönemdeki yo¤un bak›m izlemi mor-
bidite ve mortalite aç›s›ndan çok önemlidir. 
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