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Neonatal Kolestaz: Tanisal Yaklasim

Figen Giirakan
Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Unitesi, Prof.Dr.

Tanim

Konjiige biliriibinin total biliriibinin %15-20'sinden fazla oldugu (total bil.>5 mg oldugunda) ya da 1 mg/dl'yi gectigi (total bil <5 mg/dl
oldugunda) durumdur. Genellikle yagsamin ilk 3 ayr icinde baslayan kolestazlar bu gruba girer.Goriilme sikligi yaklasik her 2500 canli
dogumda birdir. Yasi 2 haftaliktan biiylik olup sariligi olan tiim yenidogan bebeklerde total ve direk biliriibin diizeylerine bakilmaldir.
Yalniz anne siitiiyle beslenen, genel durumu ve biiylime gelismesi iyi olan saglikh bebeklerde bu 3 haftaliga kadar ertelenebilir.

Kolestaz yapan hastaliklarin listesi ¢ok uzun oldugundan, tani dnceligi yasami tehdit edecek olan ya da tedavi sansi olan hasta-
liklara verilmelidir. En kritik nokta, ekstrahepatik biliyer atrezi (EHBA) ile neonatal hepatitlerin ayrimidir.

Acil tani konulmasi gereken hastaliklar tablo 1'de gdsterilmistir.

Tablo 1: Acil tani gerektiren neonatal kolestaz nedenleri

Ekstrahepatik biliyer atrezi
Sepsis
Urosepsis/piyelonefrit
Galaktozemi

Tirozinemi

Hipotiroidi

Degerlendirme

Oyki:

Prenatal

* Anne yas! (kromozomal hastaliklar)

* Gebelikte gegirilen hastaliklar (Atesli, dokiintiilii hastaliklar,gebelik kolestazi-PFIC 3)

e Aldigi ilaglar

* Gebelik sayisi (geng yastakilerde biliyer atrezi sikhgr yiiksek?)

« Kronik hastaliklar (hipertansiyon, diyabet gibi)

Natal

e Gebelik siiresi (prematiirite, postmatiirite)

* Poli/oligohidroamniyos

* Dogum agirhig (diisiik dogum agirhgi-neonatal hepatitlerde)

e Erken membran riiptiirli (enfeksiyon, sepsis)

* Genital herpes enfeksiyonu

¢ Annenin bilinen hastaliklari (hepatit B, HIV)

Postnatal

* iskemi-hipoksemi

* ABO/Rh uyusmazlig

e Konjenital anomaliler

e Parenteral beslenme, kilo alimi

e Alinanilaglar (anne ya da bebek)

e Enfeksiyon bulgulan

* Idrar/digki rengi (akolik diski, koyu renkli idrar)

* Kusma (met. hast.lar), ishal (KF, PFIC 1), konstipasyon (KF, hipotiroidi) gibi eslik eden GIS bulgulari

* Bebegin aktivitesi (norolojik, endokrinolojik, enfeksiyon agisindan)

* Soygegmis

* Ebeveyn ya da kardeste benzer bulgular (otoz. Dom. Gegis-Alagille sendr, resesif gegis -alfa 1 antitripsin eks., kistik fibrozis, PFIC,
lipid depo hast.lari vh.)

e Akraba evliligi

Fizik muayene

* Antropometrik élgtimler

* Dismorfik bulgular-Alagille, kromozom anomalileri,ARC

e Genel goriiniim (major malformasyonlar ve sendromlar agisindan)

* Deri : dokiintii, petesi (U enf), hemanjiom

* Goz muayenesi : koriyoretinit (IU enf), katarakt (galaktozemi), makiilada kirmizi leke (lipid depo hast.), posterior embriyotokson
(Alagille)



* Kardiyovaskiiler sistem : kalp sesleri, iiflirlim-Alagille, EHBA

e Solunum sistemi muayenesi: pnémoni-

KF, iU enf

e Karin muayenesi: asit (tirozinemi, galaktozemi), splenomegali ( lipid depo hast.), situs inversus (EHBA)
* Ekstremiteler : klinodaktili, 6dem, asimetri
* Norolojik muayene : hipotoni, gelisim bozukluklari ( peroksizomal, mitokondrial hast.lar, lipid depo hast.lar)
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« Yapilmasi gereken ilk testler:
e Tam kan sayimi : I6kopeni, anemi, trombositopeni
e Karaciger fonksiyon testleri : transaminazlar, alkalen fosfataz, gama-glutamil transferaz, total ve direk biliriibin, total protein ve
albumin, protrombin ve parsiyel tromboplastin zamani, INR
* idrar, kan kiiltiirleri
* idrar tetkiki ve idrarda rediiktan madde (glukoz stikleri ile degil)
* idrar/kan amino asitleri
*T4, TSH
* Hepatobiliyer ultrasonografi
USG ile ekarte edilebilecek durumlar: yapisal anomaliler or: koledok kisti, kolelitiazis,safra camuru, safra kanallarina digsaridan ba-
situs inversus, safra kesesinin atretik ya da hipoplazik olusu (EHBA'yi destekler)
* Hepatobiliyer sintigrafi
Bunlarla kesin taniya varilamazsa:
e Viral seroloji : viral hepatitler, TORCHS, parvoviriis
e Kan laktat, pH, p02, pC02
e Serum {ire ve elektrolitleri
e Alfa-1 antitripsin diizeyi ve fenotipi
* idrar organik asitleri
e Terde klor diizeyi
* Kan amonyak diizeyi
e Serum safra asit konsantrasyonu
e Serum ferritin ve transferrin
e Karaciger biyopsisi
e Endoskopik retrograd pankreatokolanjiografi (ERCP)
* MR pankreatokolanjiografi (VIRCP)
e Eksploratris laparotomi ve intraoperatif kolanjiografi
Acil énlemler
e Neden ne olursa olsun vitamin K eksikligine bagl kanamayi énlemek icin vitamin K yapilmalidir (1 mg). Eger 6 saat sonra yanit
gbzlenmezse agir karaciger hasari agisindan degerlendirilmelidir.
e Erken tani ve tedavisi mortalite ve morbiditeyi azaltacak/dnleyecek hastaliklar ilk planda ekarte edilmeli ve tedavileri yapilmalidir
Bakteriyel enfeksiyonlar
Tedavisi miimkiin olan viral enfeksiyonlar (Herpes viriis gibi)
Tedavisi/ilerlemesinin 6nlenmesi miimkiin olabilen kalitsal metabolik hastaliklar (galaktozemi, herediter fruktoz intoleransi,
tirozinemi tip 1, safra asiti sentez bozukluklar)
Endokrin hastaliklar (hipopitiiitarizm, hipotiroidi)
Safra kanallari anormallikleri (biliyer atrezi, koledok kisti, digaridan basi yapan durumlar, perforasyon, tas)
Toksik nedenler (parenteral beslenme, ilaglar)
Hemofagositik lenfohistiyositozis
Otoimmiin hemolitik anemi
Neonatal kolestazin en sik 2 nedeni (>%80) biliyer atrezi ve idiyopatik neonatal hepatittir. Erken donemde yapilacak portoenteros-
tomi ameliyati morbiditeyi etkileyecegdinden biliyer atrezinin ayirici tanisi yapiimaldir. Bunun yaninda tedavi edilebilir ve/veya mor-
biditesi 6nlenebilir hastaliklar da hizla elenmelidir. Asagidaki bicimde bir algoritma uygulanabilir.
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