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Karaciger hastaligi olan ¢cocuklarda hastaligin siiresi ve giddeti ile iligkili olarak malnutrisyon sik goriiliir. Kronik karaciger hastaligi
olan gocuklarda malnutrisyon sikhig konusunda Kuzey Amerika ve Avrupa’dan bildirilen rakamlar %50-80 arasinda degismektedir. Ozel-
likle kolestatik karaciger hastaliklar biiyiime siirecini tamamlamamus kiigiik gocuklarda ciddi nutrisyonel sorunlara yol acar. Beslenme
bozukluklari kronik karaciger hastaligi olan gocuklar igcin de 6nemli bir sorun olustururken akut karaciger yetersizligi ya da viral hepati-
tler gibi akut karaciger hastaliklarinda altta yatan bagka bir neden sdz konusu degilse nutrisyonel durumda énemli bir degisiklik bek-
lenmez. Kronik ya da akut karaciger yetersizliklerinde malnutrisyon varhigi morbidite ve mortaliteyi olumsuz etkilediginden, bu ¢ocuk-
larda nutrisyonel durumun iyi degerlendirilmesi ve nutrisyonel tedaviye gereksinimi olan ¢ocuklarin belirlenip uygun destegin saglan-
masi elzemdir.

Karaciger hastaligi olan cocukta nutrisyonel degisiklikler ve malnutrisyon nedenleri

Karaciger, organizmada metabolik iglevlerin en dnemli diizenleyicisidir. Kronik karaciger hastaliklarinda karbonhidrat, protein ve yag
metabolizmalarinda nutrisyonel agidan dnemli etkileri olan bazi degisiklikler meydana gelmektedir (Tablo 1).

Karbonhidrat metabolizmasi

Saglikh kisilerde besinlerin enterositlerden emilmesiyle birlikte glikozdan zengin kan portal ven yoluyla karacigere ulastiktan sonra
ya karacigerde glikojen olarak depolanir, ya da dzellikle iskelet kasi gibi karaciger digi dokularda laktat, piriivat ve alanin aciga ¢ikacak
sekilde glikolize ugrar. Karaciger hastaligi olan gocuklarda glikozun saglanmasmda ve kullaniminda bozukluk gelisir. Glikojen depo-
larinin azalmasi sonucu, aglikta hipoglisemi ve enerji gereksinimlerinin geregince karsilanamamasi sorunlari ile kargilagilabilir. Ote yan-
dan gocuklarda heniiz gésterilmemisse de sirotik erigskinlerde pankreastan insiilin saliniminin arttigi, insiilin metabolizmasinin ise
yavasladigi bilinmektedir. Ayrica, periferik dokularda insiilin yanrtinin azaldigina isaret edecek sekilde glikoz tiiketimi de azalmistir.

Protein metabolizmasi

Enerji kaynagi olarak glikojen depolarinin yetersizligi ve glikozun etkin olarak kullanilamamasi, karaciger hastalarinda protein ve
yaglarin alternatif enerji kaynaklari olarak kisa siirede devreye girmesine yol agar. Bu da ciddi karaciger hastalijinda iskelet kaslarinda
atrofiye yol acar.

Normal kisilerde, barsaklardan emilen aminoasitler portal ven yoluyla hizla karacigere ulastinlarak protein sentezinde kullanilir.
Karaciger, plazma protein sentezinin %10'undan sorumludur ve aminoasitler siirekli dongii igindedir. Esansiyel olamayan aminoasitler
hem karacigerde hem de iskelet kasinda metabolize edilir. Esansiyel aminoasitlerden aromatik olan yedisi (AAA) yalnizca karacigerde
metabolize edilirken, dalli zincirli olan ii¢ii (DZA) isklelet kasinda metabolize edildikten sonra karacigerden degisiklige ugramadan geger
ve insiilin etkisiyle periferik dokulara alinir. Karaciger hastalarinda AAA metabolize edilememesinin yani sira yiiksek insiilin diizeyleri
nedeniyle DZA periferik alminin artmasi, dolagimda AAA’lerin artmig, DZA'in ise azalmig AAA/DZA oraninin da yiikselmis bulunmasiyla
sonuglanir.

Protein metabolizmasinin énemli bir {iriinii olan azot artiklari, karacigerde iire sikliisiine girerek zehirsizlestirilir. Karaciger
hastaliklarinda protein yikiminin artmasi ile birlikte zehirsizlestirme iglevinin de aksamasi amonyak diizeylerinin artmasina yol agar.

Tablo 1. Kronik karaciger hastalifinda meydana gelen metabolik degisiklikler

KARBONHIDRAT METABOLIZMASI PROTEIN METABOLIZMASI

* Glikojen depolarinda azalma * Protein yilkiminda artma

* Pankreatik insiilin saliniminda artma * AAA metabolizmasinda yavaslama

« insiilin metabolizmasinin yavaglamasi * DZA periferik aliminda artma

* Periferik dokularda insiilin yanitinin azalmasi * Dolagimda DZA/AAA oraninin azalmasi

YAG METABOLIZMASI * Amonyadgin iire sikliisiine girerek zehirsizlestiriimesinde aksama
e Yaglarin yikiminda artma * Damar endotelinde sentezlenen faktér VIII disindaki tiim

» Safra tuzlarinin sentez ve sekresyonunda azalma pihtilagma faktérlerinin sentezinde azalma

* Portal hipertansiyonla iligkili gastrointestinal mukozal konjesyon sonucu
yag malabsorpsiyonu

* Kasintiya yonelik safra tuzu baglayici regineler kullaniliyorsa safra
tuzlarinin digki ile kaybi

e Karacigerde [0-6-desatiiraz enziminin yetersiz sentezlenmesi ya da
islevinin aksamasi




Vaskiiler endotelde sentezlenen faktdr VIII disinda kalan protein yapisindaki tiim pihtilagma faktorleri karacigerde yapiimaktadir.
Pihtilagma fakérlerinin sentezi, akut ya da kronik karaciger hastaliklarinda hastaligin agirhgiyla orantili olarak aksar. Parenteral K vita-
mini uygulamasiyla diizelmeyen pihtilagsma bozukluklar, karaciger hastaliginin agirigini gésteren en erken bulgudur.

Yag metabolizmasi

Alternatif enerji kaynagi olarak yaglarin kullanilmasi, agir karaciger hastaliklarinda artmis yag oksidasyonu sonucu serum trigliserid
diizeylerinde diismeye yol acar. Tiim karaciger hastaliklarinda safra tuzlarinin sentezi ve sekresyonu bozulmustur. Bu durum, diyetle
alinan 6nemli bir enerji kaynagi olan uzun zincirli trigliseridlerin (UZT), yagda eriyen vitaminlerin ve esansiyel ¢oklu doymamis yag asit-
lerinin (CDYA) emilimini olumsuz etkiler. Ciddi kolestaz varliginda UZT ve CDYA'nin %50'si emilemeyebilir. Buna karsilik, UZT'den farkh
olarak intestinal emilimi icin safraya gereksinim gdostermeyen suda ¢dziinme ozelligine sahip orta zincirli trigliseridler (0ZT), agir
kolestaz varlijinda bile %95'e ulasan oranlarda emilir. Enerji kaynagi olarak yaglarin 0ZT'den karsilanmasi karaciger hastalari igin
onemli bir nutrisyonel yaklagimsa da arasidonik asit ve dokozahekzaenoik asit gibi uzun zincili CDYA'nin 6zellikle siitgocuklari igin men-
tal gelisim ve gérme keskinliginin geligimi igin esansiyel zellik tagidigi akilda tutularak yeterli miktarlarda uzun zincirli CDYA'nin saglan-
mas! da ihmal edilmemelidir. Ciddi karaciger hastaligi olan daha biiyiik cocuklarda da diyetteki 18C’lu esansiyel yag asiti prekiirsor-
lerinden ¢ok uzun zincirli CDYA'nin de novo yapimi igin gereken U-6-desatiiraz enziminin yetersiz sentezlenmesi ya da islevinin
aksamasi, nutrisyonel eksiklik gelismemesi icin, diyetin uzun zincirli CDYA ile desteklenmesini gerekli kilar.

Portal hipertansiyonun eslik ettigi karaciger hastaliklarinda gastrointestinal mukozal konjesyon, yag malabsorpsiyonuna yol acabilir.
Kasai operasyonu uygulanmig ekstrahepatik bilyer atrezili gocuklarda Roux-en-Y anotomozunda staz sonucu bakteriyel asiri cogalma
da steatoreyi arttirabilir. Kasinti nedeniyle kolestiramin gibi safra tuzlarini baglayan recineler ile tedavi edilen hastalarda digkiyla yag ve
yagda eriyen vitamin kayiplari artar.

Yag emiliminin bozulmasi tiim yagda eriyen vitaminlerin emilimini de bozar. Protein sentezinde azalma ve karacigerdeki depolarin
tilkenmesi A vitamini eksikligini, karacigerde 25-hidroksilasyonun gerceklesememesi ise D vitamini eksikligini agirlagtiran ek faktor-
lerdir.

Karaciger hastalig, lipoprotein metabolizmasi ve kolesterol sentezini de etkiler. Hepatik lesitin kolesterol acil transferazin eksikligi
kolesterol ensterlerinin sentezinde artisa yol agarak lipoprotein fraksiyonlarinda degisiklie neden olabilir. Kolestatik karaciger
hastaliklarinda lipoprotein X gibi anormal lipoproteinler sentezlenebilir; eritrosit ve tormbosit membranlarinda meydana gelen degisiklik-
ler sonucu hemoliz geligebilir.

Gastrointestinal kanamalarla meydana gelen kayiplar sonucu demir eksikligi, yetersiz enteral beslenme ya da emilim bozukluklarina
bagl cinko ve selenyum eksiklikleri de kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklarda sorun olusturabilir.

Kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklarda verilen 0ZT'den zengin enteral {iriinlerin ve asit varlifinda uygulanan sodyumdan kisitl
diyetlerin tadinin kétii olmasi, dnerilen besinlerin oral yolla tiiketilmesini giiglestirerek ve malniitrisyon riskini arttirmaktadir. Altta yatan
hastalik nedeniyle enerji tiiketimi ve kalorik gereksinimleri artmig olan bu ¢ocuklar, cogu kez gereksinimlerini karsilayacak tiir ve mik-
tardaki besini agizdan alamaz ve nutrisyonel destek endikasyonu dogar. Kronik karaciger hastaliinin gidisi sirasinda ilk gelisen eksik-
lik yag malnutrisyonudur. Bunu, kaslarda atrofi, boy biiyiimesinin geri kalmasi ve motor gelisim geriligi ile protein malnutrisyonu bulgu-
lari izler. Malnutrisyon kronik karaciger hastaliinin prognozunu belirledigi gibi karaciger transplantasyonunun bagarisini da etkileyen
onemli bir faktordiir.

Karaciger hastaligi olan cocukta beslenme destegi
Beslenme destegine gereksinim duymasi en olasi hasta gruplari, total bilirubini 4 mg/dI'nin lizerinde olup ciddi kolestazi bulunan 2 yas

alti kiiclik ¢cocuklar, bilyer atrezi ya da ailevi intrahepatik kolestaz gibi ilerleyici hastalii olanlar, karaciger transplantasyonu icin bekle-
mekte olan son dénem karaciger hastalari ve asit ya da kanayan 6zofagus varisleri gibi yineleyen komplikasyonlari olan ¢ocuklardir.

Tablo 2. Karaciger hastaligi olan gocukta beslenme durumunun degerlendiriimesi
* Beslenme oykdisii (tibbi dykil, diyet 6ykiisii, psikososyal oykii)

* Fizik muayene (6dem, kostokondral eklemlerde kalinlasma gibi kemik hastahgi bulgulari, deri lezyonlari, g6z ve agiz bulgular, kardiyovaskiiler
sistem ve sinir sistemi bulgulari)

* Antropometrik élgiimler (boy, bas ¢evresi, ortakol ¢evresi-kas kitlesi, triseps deri kivrimi kalinligi-toplam viicut yag deposu, subskapular deri
kivrimi kalinhigi-trunkal yag§ deposu)

* Subjektif global degerlendirme (son 6 ay ve son 2 haftadaki tarti degisiklikleri, diyet dzelliklerini, 2 haftadan uzun siiren gastrointestinal semp-
tomlari, fonksiyonel kapasiteyi, fizik muayenede yag depolarini, iskelet kaslarinin durumunu, sivi retansiyonu, glossit, deri dokiintiisii ve
mukozal lezyonlarin varhig dikkate alinir)

» LABORATUVAR iINCELEMELERI
e Serum proteinleri
* DZA/AAA orani
* Plazma lipid profili
* Protrombin zamani
* A ve E vit diizeylerinin 8l¢iilmesi
* Plazma 25-0H-D vit diizeyi
« iskelet grafileri
* DXA




Kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklarda artmis enerji gereksiniminin karsilanmasi ve biiyiime icin gereken protein sentezini
saglamaya yeterli olacak miktarda nitrojen verilmesi beslenme desteginin en 6nemli hedefleridir. Verilecek nitrojen kaynaklarinin segi-
minde, varolan kronik karaciger hastali§i nedeniyle bozulmus olan aminoasit dengesinin diizeltiimesi, olasi vitamin, mineral ve eser ele-
ment eksikliklerinin yerine konmasi da dikkate alinmalidir.

Enerji miktan ve kaynaklan

Beslenme destedi planlanirken kronik karaciger hastaligi olan gocuklarin istirahat enerji gereksinimlerinin % 140 ile 200 kadar arttigi
gozoniinde tutularak, gastrointestinal toleransa gore asamali olarak arttirilarak verilen yiiksek konsantrasyonlu formiiller (>1 kcal/ml)
ve/veya gece noktiirnal beslenme uygulanabilir.

Yaglar, kalorik degerlerinin yiiksek olmasi nedeniyle tiim ¢cocuklarda oldugu gibi dnemli bir enerji kaynagidir. Ancak karaciger hasta-
larinda yag emiliminin aksiyor olmasi nedeniyle ge¢mis yillarda bu hastalarda diyetle alinan yaglarin kisittanmasi yoluna gidilmistir.
Oysa, giiniimiizde gecerli olan yaklasim, bu hastalarda toplam yag aliminin arttinimasiyla 8 g/kg/giin olacak sekilde yag verilmesinin
yani sira, emilimi karaciger hastaliginin varligindan etkilenmeyen 0ZT'in yaglarin bu miktarin %50 kadarini kargilamasinin ancak esan-
siyel yag asidi eksikliginin énlenmesi igin en az %20 oraninda da UZT alinmasinin saglanmasidir. Ayrica uzun zincirli CDYA verilmesinde
linoleik asitin toplam enerijinin %1'i saglamasi ve linoleik:linoleik asit oraninin 5: 15.1'de tutulmasi hedeflenmelidir.

Karbonhidratlarin se¢iminde ozellikle yiiksek kalori saglarken daha az sivi yiikii ve diisiik ozmotik yiik olusturmalari nedeniyle mal-
todekstrin ve glikoz polimerleri gibi kompleks karbonhidratlar yeglenmelidir. Béylelikle sivi kisittamasi yapilirken 20 g/kg/giin’e ulasan
miktarlarda karbonhidrat verilmesi miimkiin olabilir. Siitgocuklarinda glikoz polimerleri siite eklenebilir.

Protein miktari ve kaynaklar

ilerlemis karaciger hastalifinda hepatik ansefalopati yéniinden risk olusturabilecegi korkusuyla eski yillarda yaygin olan protein
aliminin kisitlanmasi yaklagimi, giiniimiizde hem erigkinlerde hem de ¢ocuklarda terk edilmistir. Aksine protein katabolizmasinin artmig
olmasi nedeniyle endojen protein tiiketimini azaltmak amaciyla en az 2-3 g/kg/giin protein verilmesi gereklidir. Hatta birgok ¢ocuk, anse-
falopatiye girmeksizin, 4 g/kg/giin’e varan miktarlari tolere edebilmektedir. Ancak akut ve agir ansefalopati varliginda protein alimi gegi-
ci olarak 2 g/kg/giin altinda olacak sekilde kisitianmalidir.

Kronik karaciger hastaliginda DZA/AAA oraninin bozulmus oldu§u gézdniine alinarak DZA’den zenginlestirilmis enteral iiriinlerin ver-
ilmesi nitrojen retansiyonu ve protein sentezini arttirarak kas kitlesi ve viicut agirlig Gizerindeki olumlu etkileriyle biiylimeyi destekler.
Ancak DZA ve MCT eklenerek kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklarin metabolik gereksinimlerine daha uygun hale getiriimis olan
enteral driinlerin tadi, oral alimi ciddi olarak engelleyecek sekilde kétii oldugundan hemen her zaman tiip ile uygulanmalari gerekir.
Eriskinlerde DZA iceren diriinlerin, bozulmus olan serum aminoasit profilinde diizelme saglayarak agir hepatik ansefalopatinin
tedavisinde de yarar oldugu gosterilmistir.

Vitamin ve mineral destegi

Kronik karaciger hastaligi olan tiim cocuklarda suda ve yagda eriyen vitamin destedi uygulanmalidir. Cogu kez oral destek yeterliyse
de bazi cocuklarda yagda eriyen vitaminlerin ayda bir intramuskiiler enjeksiyonlar seklinde uygulanmasi da gerekebilir. Bu gocuklarin
cinko basta olmak iizere plazma diizeyleri dikkate alinarak kalsiyum, magnezyum ve selenyum gibi mineral ve eser element destegine
de gereksinimi olabilir. Portal hipertansif komplikasyonlar nedeniyle kronik kan kaybi olan hastalarda demir destegi yapilmaldir.

Beslenme desteginin uygulanma yollan

Enteral beslenme

Daha fizyolojik ve ekonomik olmasinin yani sira intestinal bariyeri koruyarak ve bakteriyel asir cogalmayi azaltarak infeksiydz kom-
plikasyonlari da azaltmasi nedeniyle enteral yol, beslenme destegi uygulanacak her ¢ocukta ilk secenek olmalidir. Ancak ¢ogu kez
gereksinimlerin tamami oral yoldan alinamadigindan enteral beslenme icin tiip takilmasi gerekir. Ozofagus varisleri olan hastalarda
nazogastrik tiip uygulanmasi konusundaki ¢ekinceler yersiz olup, bu hastalar son yillarda iyice yayginlagsan yumusak Silastik tiiplerle
korkusuzca beslenebilir. Tiiple beslenmenin uzun siirecedi hastalarda ciddi portal hipertansiyon varsa stomal varisler sorun olustura-
bilecedinen gastrostomi acilmasi 6nerilmez. Ancak belirgin portal hipertansiyonu olmayan ¢ocuklarda uzun siire tiiple beslenme
gerekirse gastrostomi uygulanabilir. Agir karaciger hastaligi olan kiigiik siitgocuklarinda geceleri noktiirnal beslenme ile aglik

Tablo 3. Kronik karaciger hastalii olan gocukta beslenme destegi

1. Asiti olan hastalarda sivi ve sodyum kisitlamasi yapilirken yeterli beslenme desteginin ihmal edilmemesi

2. Artmig kalorik gereksinimler dikkate alinarak yiiksek enerji aliminin saglanmasi (konsantre formiiller: 1.6-2 kcal/mL, 12 saate kadar noktiirnal
beslenme)

3. Diyetin orta zincirli yag asitleri ile desteklenmesi (yaglarin % 50-80'i)

4. Esansiyel yag asiti eksikliginin 6nlenmesi amaciyla yeterli miktarda uzun zincirli goklu doymamis yag asidinin saglanmasi (yaglarin en az % 20’si)
5. Maltodekstrin ya da glikoz polimerleri gibi kompleks karbonhidratlarin verilmesiyle ozmotik yiikii fazla arttirmadan sivi yiiklenmesine yol agmay-
acak yogun enteral iiriinlerle beslenme

6. Yeterli miktarda ve bilesimde protein kaynagi saglanmasi

7. Uygun vitamin ve mineral destegi

8. Beslenme desteginin hastanin dzelliklerine uygun yolla saglanmasi

9. Beslenme davranigi sorunu olan ¢ocuklarda uygun davranig yaklagimi




hipoglisemilerinin ve protein katabolizmasinin azaltiimasi hem metabolik ve nutrisyonel dengeleri olumlu etkiler. Tiiple enteral beslen-
me ile nutrisyonel durumu diizeltilen gocuklarin oral beslenme konusundaki isteklilikleri de artarak bir siire sonra tam oral beslenme
miimkiin olabilir.

Parenteral beslenme

Kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklar, ancak enteral intolerans nedeniyle ya da yineleyen varis kanamasi gibi komplikasyonlara
bagl olarak beslenemediklerinde parenteral beslenme uygulanmalidir. Kisa siireli parenteral beslenme, hepatobilyer disfonksiyon ve
kolestaza yol agmaksizin nutrisyonel durumun diizeltiimesine yardimci olabilir. Stabil hastalarda ¢ogu kez standart aminoasit ve lipid
soliisyonlar iyi tolere edilir. Lipid soliisyonlari hem hedeflenen kaloriye ulasiimasi hem de esansiyel yag asidi eksikliginin 6nlenmesi
yoniinden yararldir ve, agir karaciger disfonksiyonu olanlarda da yakin izlem altinda, uygulanmalidir. Ansefalopati gelisen hastalarda
TPN soliisyonunun aminoasit icerigi 1-2 g/kg/giin’e azaltimalidir. Enteral iiriinlerden farkh olarak, TPN soliisyonlarinda lipid kaynagi
olarak MCT kullaniimasi ise tam olmayan oksidasyon sonucu metabolik asidoz riski nedeniyle énerilmemektedir. Kisa siireli TPN, 6zel-
likle karaciger transplantasyonu igin bekleyen hiperkatabolik fazdaki akut karaciger yetersizligi olan ¢ocuklarda protein kataboliz-
masinin 6nlenmesi ve normogliseminin saglanmasi agisindan 6nemlidir. Bu ¢ocuklarda serebral 6dem riski nedeniyle verilen sivi mik-
tarl % 75 olacak sekilde sinirlandiriimali, protein kaynagi olarak standart soliisyonlar uygulanmalidir. Elektif olarak ventile edilen akut
karaciger yetersizlikli cocuklarda protein kisitlamasi gerekmez.

Kronik karaciger hastaligi olan ¢ocuklarda uzun siireli TPN uygulanmasi konusunda yeterli veri bulunmamakla birlikte Fransa’dan
Guimber ve ark., retrospektif olarak degerlendirdikleri parenteral beslenme uygulanmig olan ve yaslari 5 giinile 11 yas arasinda degisen
7 cocukta 1-6 ay arasi siiren TPN ile, asit ve 6dem yokken tarti z skorlarinda anlaml artig sagladiklarini bildirmiglerdir. Tamamina
% 10-40 arasinda degisen destekleyici enteral beslenme uygulanan bu ¢ocuklarda, diger karaciger fonksiyon testlerinde bir bozulma
olmadiysa da direkt bilirubin diizeylerinde artis kaydedilmistir. Yazarlar, bu degerlendirme sonucunda kronik karaciger hastaligi olan
cocuklarda enteral beslenmenin uygulanamadigi ya da yetersiz kaldigi durumlarda parenteral beslenmenin de nutrisyonel agidan yarar
saglayabilecegini vurgulamistir.

Bu bilgiler 1si§inda, nutrisyonel durumun morbidite ve mortaliteyi etkileyen énemli bir faktdr oldugu akilda tutularak, karaciger trans-
plantasyonuna hazirlanan ya da konservatif olarak izlenen tiim kronik karaciger hastaligi olan gocuklara dncelikle enteral yolla, bu
miimkiin olamiyorsa kisa siireli de olsa parenteral yolla uygun bilesimdeki beslenme desteginin uygulanmasi ihmal edilmemelidir.
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