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OZET

B yvazide dofumdan beri sardik bulunun 4 avitkken
hifier atrezi romsile Dokaz Eylul Usiversitesi Tip
Fakifresi Cocuk Cerrahisi Anabiling Dali'nda " Kusai
pperayvonn " gegiren bir kiz gocugu ele alinmigtie
Hastamen  postoperarils  rakiplerinde,
pefiyimi pedenivle, annesinin karacigerine wit sol 2
ve 3 vegmentleri  aktardarak Clivieg refated
karacifer transplantaovonu” veyd yayavan akrabu
karacigers  ransplamiasyony wgwlanmigie Bu
aliedde vapilun operattl ve suppaetf tedaviler ve
fodavinin daborativar textler)  pzerindeki erkileri
aktarimakiadir By galiymamin amace, son danent
karaciper vetmezlige pehiymis olan, vayavan akraba
denirden vaprlan  karacier  transplanlasyonynun
postoperatyf takibl dinemmnde ortaye gikan alkalen
fisfataz  yuksekliging tartiymakter  Olgumuzda, bu
vaksehdigin siklosporin toksdsiest nedeniple oldugu
badlunmuy ve bu tur hesielarda alkalen fosfate: ve
zoensimleri ileniminin varar vurgulanmeyle
Anahtar sozcakler: Bilier arrezi, Inving - related
karacifer transplantasyoen, siklosporin toksisitesd,
afkalen fosfataz ve alkalen fosfotar izuenzimler

hifrer  xijree

SUMMARY

Trr thix eext, @ giel with bilvary arresta which divclosed
wself with jaundice smce bieth, 5 evalumed She
undervent Kasai operation with the  diagnosts of
biliary atresia at four —maonth- old at the Dokuz Eplel
Universtty, Medical School. Deovsion of Pediatre
Surgery. During her postoperative follow-up, bicase
of the development of hiliary cirehosis, lving-related
- lver transplantation was perfoemed by transfereing
the lefi ~lube- segments 2 and 3 of her mother’s liver
T thix Cave, the operative and supporive therapy and
its effects on the laborarory tesis were abserved

The aim of this study 15 to discuss the raise of atkaline
phosphatase which appears at the period of living
related - liver  transplamalion’s | pestoperative
tracing. In our cuse, it was determined thar this raise
war caused by evelosparin tozicity and it has been
underlined that it is wseful in following the alkaline
phosphatase and s isoerzymes in these patients.

Kev words: Biiary atresia, lving - related  liver
rransplamation,  cyclosporin toxicity,  alkaling
phusphatase and alkaline phosplatase Koenzymes

Bilier atrevi (BA) neomatal kolestaz nedenlen
arasinda neonatal hepatitten sonra ikinci sikbkia
eiritlen konjenital bir anomalidir (1) "Kasai
operasvonu” bilier atrezili bebeklerde safra akisiin

saglanmas: amacivla, bir intestinal segmentin poria

hepatis dilzeyinde safra vollarina
apizlasuriimasidir. Cerrahi diizeltme
uygulanmayan  hastalarda  bilier siroz e

komplikasyonlan geligir ve hastalann ¢ofu ilk ki

vag iginde @&lirler (1-5). Cerrahi  dizelime

operasyonundan yarar glrmeven BA'h hastalar

igin karacifer transplantasyonu umut verici bir

tedavi olarak  uvgulanmakiadie. BA nedeniyle

karaciger transplantasyonu yapilan olgular igin 3
yillik vasam oranl %70 dizeylerine ulasmaktadir
i3-3). Transplantasyon simsinda, transplantin
izlemi biyik Glgiide biyokimyasal incelemelerle
vapilmaktadir, Degisik antibiyotiklerden, gesitli
imminosuprestir ilaglara kadar qok gesitli tedavi
laboratuvar

alan transplantasyon  hastalannda

verilerinin takibi Gnem kazanmakiadir,

Siklosporimin karaciger toksisitesi bilinen bir yan
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elk1 oimasina ragmen, biyokimyasal verilerin kritik

Gnem  tasidit by hastalarda

vaganabilecek
sorunlan gdstermesi agisindan bu vakay) sunmay:
uyeun bulduk.

OLGU
ST 2 yaginda kiz hasta. Dogumunun ilk giiniinden
tiharen hig gegmeyen sanlik sikayeri olan hasta 4
avhikken  DEUTF cerrahisi

cocuk kKlinifrine

basvurdu.  Hastava  Kasai operasyonu  yapildi.
Postoperatif izlemlerinde bilirubin  ditzevlerinin
yilksek seyretmesi ve kann sisliginin anmasi
dzering Cak 1997'de “terminal dénem bilier

slroz™ taist dle  hospitalize  edilerek hastaya
karacifer transplantasyonu  planland:.  Hastann
“Child-pugh”  siroz simflandirmasing  pore €
evresinde (bilirubin=3.0; albumin<2.0; dnlenemes
asit, kil beslenme), UNOS{United Nation Chrgan
Sharing) sinfamasina ghre evre-l! statiisiindevdi
(devamb  medikal tedavi  gerekli).

biyokimyasal testleri su sonuglan verdi:
T.Bilirubim; 31,8 mgdl. . D. Bilirubin: 15,4
m/dl, SGOT: 214 W/L., SGPT: 164 U/L., ALP;
913 WL, GGT: 192 UL,

Albumin; 1.4 gidl.. PTT: 18,8 sn., APTT: 72 sn.

T-Prowein: 6.1 gdl,

Hastaya 20.2.1997 1arihinde Cocuk Cerrahisl ve
Genel Cerrahl Anabilim Dallan tarafindan living -
related  karacifer tmnsplantasyonu  uygulandi.
Hastanin annesinin karacigerine ait sol 2 wve 3.
segment  bilimieri, hastaya transplante  edildi,
Postoperatif  19. gin  Doppler  ultrasonografi
takibinde arteria hepaticada akim izlenmemesi
Uzering revizvon yapidi Ginlik  hemogram.
kamama Testleri, total bivokimya ve siklosporin
dizevi takibi  ve ki

ginde bir  Doppler

Preoperat|f

ultrasonografi ile iziem altna alindi. Postoperatif
L. glinden itibaren siklosporin 6mg/kg, azothioprin
Img'kg. heparin 1000 Ulkg inflzvon seklinde.
mgfke,
mg/kg.

prednizolon 0.5 mg/kg, cymevan S

ceftazidim 100 mgkg, amikasin 15
ornidazol 30 mg/ke basland:.

Postoperatif ilk hafa bilirubin ve karaciper enzim
diizeyler hizla disme giisterds,

Postoperatif 12, giin  karaciger igne bivopsisi
normal olarak rapor edildi. Postoperatif 16. giin
biyokimyasal deperlerin: SGOT; 217 U/LSGPT:
205 UYL, T, Bilirubin: 7.5 mg/dl, D. Bilirubin: 3.8
mg/dl. ALP: 1800 U/ “ve yiikselmesi Gzerine
rejeksivon distindlerck 15 mgke, g gonlik
prednizolon pulse tedavisi baglandi. SGOT diizeyi
4-5 gln daha yilksek devam etti. Postoperatif 16.
glnden itibaren ALP dizeyi tedricen arthi we
postoperatif 40. Gan GGT: 620 WL , ALP:1900
U/L olarak progresif bir yikselme ptzlenmesi
Hzerine karacifer ifne bivopsisi yapildi. Sonug
normald ve toksisite bulgusu yoktu. Transaminaz
riafimen, ALP

dizevlerindeki bu progresif arus, 1800 U/L'de

diazeylennn digmesine
uzun bir sire devam eti. Bu, siklosporine bagh

sekonder  sitomegalovirus (CMV) enfeksiyonu
suphesi uvandirdi, fakat CMV antikor dizeyler
Olumsuz bulundu,

SGOT: 77 WL, SGPT: 78 WL., T. Bilirubin; 1.2
mg/dl, D, Bilirubin; 0,2 mg/dl,

T-Prot: 7.5 gidl. Alb: 4.2 g/dl, ALP: 1800 U/L,
GOT: 550 U/, 5° Nokleotidaz: 105 U/L, PTT:
IL,Bsn, APTT: 31,6 5n idi.

Hasta. uzun bir siiredir immobilize idi ve ALP
viksekligi

immobilizasyona  bagli ve kemik
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kiskenli olarak digtintildi. Doppler ultrasonografi
izlemlerinde. hepatik ven wve arterlerin patent
izlenmesi, Karaciger enzimlerinin ve  bilirubin
dizeylerinin digmesi Gzerine, olgu cagnli olarak
eksterne edildi.

Hastanin haftalik kontrollerinde ALP dizeylerinin
israrh bir sekilde yilksek kalmast (zenine titan-gel
ALE dzoenzimleri (Helena Laboratories-England,
kat no: 3055) yomemi kullanlarak,  serumda
aparoz-gel elektroforetik paterni saptandi. Titan-
gel ALP izoenzimleri seperasyonunda, “vibrio
cholerae"dan elde edilen neurominidase enzimi
kullumilarak kemik ve hepatobilier kaynakh ALP
izoenzimlerinin daha belirgin bir elektroforetik
ayrumt saglandi; ALP izoenzimleri, aktivite kaybi
olmamasi igin aghkta alinan wze serum dmeginde
gift  kontrolll

galiglmistie.  Ornekler  gel

clektrolarezde 30dk 250 volt akim alunda g

entirilmiy; ve 30 dk 45°C’'de inkilbe edilmistir.
Elektroforez bandlari 595 nm'lik filtre kullamilarak
kontite edilmistir. Sekil 1'de ALP izoenzimlerine
ait elektroforetik bantlar gdsterilmigtir. Karaciger
izoenzimi en anodik yerlesen bant olup, 845 U/L
(%562.2): intestinal izoenzim formlan en Katodik
verlesmis olup, 514 U/L (%37.8) olarak Kantite
edilmisterdir. Serum GGT{350 U/L) ve SINT(10]
U/L) dizeyleri sirasiyla Randox ve Biomerieux kit
metodlanyla tayin edilmis, normalin 10 katim
asacak kadar yilksek bulgular elde edilmigtir, Bu
bulgular, siklosporin  toksisitesini  gagngtirarak,
siklosporin dazeylennin izlemi haftalik kontrollere
ilave edilmigtic. Aynca glnlik siklosporin dozu
225 mg/G'den 125 mg/G dilzeyine indirilerek ALP
aktivitesi normal dilzeylere digtirilmisgtir, Olguda
aylara gbre ALP akuvitelen seryi Sekil 2'de

glisterilmistie,

Sekil 1: ALP izoenzimleri elektroforezi: Hastaya ait 5 nolu platede, karacifer ve intestinal bantlar oldukea

BENISHT.
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Sekil 2: Olpunun avlara pore ALP aktivitesi sevri (PO: Postoperatif)
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TARTISMA
Thzh bayiime cagimdaki gocuklarda. anmis kemik
kavnakh ALP jzoenzim dizevieri. kolestaz ve
kitracifer  inflamasyonunun  vorumlanmasinda
dikkatlh ohnaye gerektineg. Asm zamanda GG,

SNT bt enwimler de kullmbmaldie  GGT.

STNT a0 pore dnha viksek  wamsal  duyarbiga
saliptic ve daba Rolas uyealanabilinligi pedemyie
Hatlnligli  vardir (6-8). 3'NT  se muarnal
degerterin disinda hepatobilier hastah@a daeildir
gimg olarak, GGT dizeylen serum biirubin ve
ALE diteey lerinin dilstk dizeslere indigi birgok
ikl

transplante vilksek  seyvretmektedir, Bu

artsn mekanizmast bihomemektedir (71 Fuka
vitksek dor stweroid kullammina bagh olabilecefs
bilchirilomigte (v} Olgumnuzda karaciger
tramsplastasvanundan sonma Rullanlan siklasporin
tedavia eslivinde geligen progresit bir GGT we
ALP vokseklifn sdz komusudur. Ates. enfeksiyon
cmniis,

Doppler  ultrasonograll sonuglannda

Lepatik ven  weo anerdeki  kan akimiarnga,
ancekalere  gore U5 cmiyve varan - yikselmeler
saptanmasi ve avhik karacifier kontrol biyopsisi
almas

oladan Uzerme  olgu

Koullarulan

SOMLUG larin

tartstlmistir, dgrestf (228 mg/G)

siklosporin  protokolline ragmen, olgunun hem
immohbilize

cocuk: hem de uwzun stredir

olmasindan dolay: postoperatif aran ALP

dilzevleri  Gneelikle  kemik  kikenli  olarak

degedendinimistic,  Awine tamda Tk planda

disinidlen: mmmobihzasvona ba2h  olabilecek
kemik  kiékenli  ALP  vDksekligh,  ALP

izoenzimlerinin aveme yapilarnk ekane edilmigti
Raraciger ve antestinal kitkenhi ALP dizeylerinin
artist, kullamilan yiksek doe siklosporine bagh bir
toksiste  peligimivle

uvumiy oulunmugtur

Sikloaporinin karaciger  dokusiinds  ve damar
endotelinde’ hasara vol agarak, hepatotoksisiteve
neden olebilecer dislnitimistlir. Bunon lizerineg
vapilan Karacifer bryopsis SOOI,
hepatotoksik vanit ile uyumlu oldugu gbrdlerck
sikiosporin dieevi 125 1me/Goredavi dosu vizeyine
indirtlerek ALP dibrevlen normale diglriimibytir.
Literatirde de biller hasarly alpulerda, siklosporin

ile Kisa shreli digitk dozlarda bile hepatotoksisie

bulgularima rastinnmesur (5.1 Avrica
siklosponmin vaskller dolagimda  prostasiklin
(PGl semtetazs inhibe ettigi, azadan PGL Cin

endotebal tromboz ve damar duvarn reaksevonim
vul agabildigi, bu durimun se doedan bagimsiz
Bilies

dislik  diz

siklosporin tedavis: baglanmali; karacifer biyopsisi

oldugu iler  strilmekredin( | ). arrerill

olgularda  preoperatiil  ddnemde
sonuglar, serum ALP, GGT. transaminaclar ve
siklosporin dizeyleri diizenli ofarsk takip edilersk,

omirboyu idame tedavisi verilmelidir (125,
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