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Kritik E§|k AKY Tani Triadi

1. Zamanlama

- < 8 Hafta. Onceden bilinen : ~— Y ~ AST/ALT > 100 1U/L.
kronik karaciger hastahgi , . 473 KRITIK TRIAD - - Total Bilirubin > 5 mg/dL (veya
oyklsu olmayan gocuk. & ‘A TAMAMLANDI £ . Direkt > 2 mg/dL).

F bﬁzeltilemeyen Koagiilopati _W

!

- Ensefalopati VARSA: INR > 1.5 (veya PT > 15 sn)

lL - Ensefalopati YOKSA: INR > 2.0 (veya PT > 20 sn) JI

bir cocuk karaciger nakli merkezine sevk edilmelidir.

[ KRITIK MUDAHALE: Bu triadin tamamlandigi hastalar derhal j]

A NotebookLM

Pediatrics 2022; 149:559. ;1
J Pediatr Gastroenterol Nutr 2022; 74: 138"



https://www.uptodate.com/contents/acute-liver-failure-in-children-management-complications-and-outcomes/abstract/1
https://www.uptodate.com/contents/acute-liver-failure-in-children-management-complications-and-outcomes/abstract/1
https://www.uptodate.com/contents/acute-liver-failure-in-children-management-complications-and-outcomes/abstract/2
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Seyir ve Risk Sinifflandirmasa:

=, “n

Sarihk . . Ensefalopatl

=

b 4

 Akut (1-4 Hafta)

- Karakteristik: En yiiksek serebral § Karakteristik: Yuksek serebral © - Karakteristik: Diisiik serebral
odem sikhgi. odem insidansi. odem insidansi.

- Prognoz: Uygun yogun bakim ve - Prognoz: Karaciger nakli - Prognoz: Karaciger nakli
tibbi tedavi ile transplantasyonsuz yapilmaksizin prognoz kotuddir. yapilmaksizin prognoz en kotuddr.
hayatta kalma sansi en yuksek
olan grup.

D lrr/c_rﬂr’r g

Lancet 1993;342:273-275.
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Epidemiyoloji

A S
o o
- ABD' de tiim niifusta ° ¢ocuklarda sikligi bilinmiyor, —
17/100.000 yillik gergeklestirilen
pediatrik nakillerin %10-15 :
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» Indeterminate
v'Hastalarin yaklasik %50 spesifik bir neden bulunamamakta

Dr. o 9
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Metabolic* l

Pediatrik Akut Karaciger |

Yetmezligi Calisma Grubu
(1999-2014) 1144 HLH

Shock/ischemia \
GALD m— 42.9% Indetenminate

Medications
other than
acetaminophen

Viral

Autoimmune marker
positive 1

Acetaminophen (APAPR)
Clin Gastroenterol Hepatol. 2018;16(11):18016
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Insni Universitesi Cocuk Hepatoloji (2006-2024 221 hasta)

e %52 Kiz _ Hemjfo‘oﬁk infe:;;yéz
« %48 Erkek o

* Yas ortalamasi 6 (4 ay -17 yas) |

* Basvuru sekli '

> Hiperakut %49 .
» Akut %35
> Subakut %16

idiopatik
50%

Toksik
25%

©
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Etiology of acute hiver faillure in children worldwide (final diagnosis as percent
of cases in each region)

North
Etiology e Brazil o n Argentina Kolkata R el CThile
and Brazil India Kong
Europe™

Indeterminate a8 i3 -3 =22 o S 75 aa
viral hepatitis &6

Hepatitis A s80 13 61 a3 s 37

Hepatitus B -2 L7 b & 20 7

Hepatitus E = ¥ 4 25

Hepatitus AJE 10

Hepatitas a8

s/0

Hepatitis 2

AL

Hepatitis AVB <

Hepatitas =

s/
Autoimmune 7 = 11
Drugs 3 1 25 7
Wilson
disease
Yellow fever =
APAP b
Metabolic 10 Y
Other 11.848 1

Causes of acute hver faillure in children worldwide, as percent of cases INn each country or region. The
most common causes INn each region are shown in bold red font.
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e -
Yaslara gore etiyoloji
<2 yas

Metabolik hastaliklar: Galaktozemi, tirozinemi, Niemann-Pick
type C, mitokondrial hepatopati and ure siklus defekti

Infeksiyonlar: Herpes virus, adenoviriis ve ekovirus

Daha biyik gocuklarda

Infeksiyon (hepatitis A)

Ilaglar/toksinler

Metabolik : herediter fruktoz intoleransi, sitrulinemi tip 1 ,wilson
Otoimmun hepatit

Dr. o 9
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(,;:-_;'__-;; \ Rejenerasyon > Hasar
4 IYILESME
Patogenez e _»
[ Sebepler * Multiorgan
* Viriisler yetmezligi Karaciger transplantasyonu
* llaclar * Endotoksinemi I IYILESME
* Toksinler * SIRS
* Vaskuler
sebepler | o
_ ¢ N Hasar >'Be{enerasyon
L HEPATIK LOBUL ] sl e

Dr. o 9
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Klinik Ozellikler -
v'Halsizlik

v'Sarilik
v'Suur bulanikhgr

v'Enfeksiy6z hepatitte
prodromal belirtiler
(istahsizlik, kusma, ishal,
ates...)

Dr. o 9
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»Lyi bir oyki alinmali ;
v'Sariligin baglama zamani

v'Benzer yakinmalarin ¢evresindeki baska insanlarda da
olup olmadig

v'Enfeksiy6z hepatitli birey ile temas oykiisi

v'Kan transfiizyon oykisi

v'Intraven6z madde kullanimi

v'Genglerde depresyon ve suisit girisim oykusu

v'Evdeki ilaclarin listesi

v'Mantar yeme oykusii

v'Aile oykusu ( wilson, otoimmin hepatit, kardes 6limd..)
v'Gelisimsel gecikme, nobet oykisi (metabolik hastalik
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» Biling durumu degerlendirilmeli mmmphepatik koma evrelemesi

» Blylme, gelisme ve nutrisyonel durumun degerlendirilmesi

» Koagllopati bulgusu

> Sarilik, hepatomegali ve /veya splenomegali, asit, periferik 6dem
» Fetor hepatikus

» Flepping tremor

Dr. o 9
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 Ayaktan tedavi ortaminda gorilen hastalar igin, en yakin
acil servise transfer ayarlanmalidir

* Baslangi¢ta pediatrik yogun bakim iinitesinde izlenmelidir

Dr. o 9



ISTINTERNATIONAL

i) PEDIATRIC EMERGENCY R ks
' CONGRESS MALATYA Malatya Turgut Ozal University Ikizce Campus

Sik sik basucu degerlendirmesi esastir

> Degisen zihinsel durum veya hepatik ensefalopati (HE)
> Artan solunum cabasi

> Degisen kalp hizi

» Enfeksiyon belirtilerini

» Kan basincindaki degisiklikler

4 Artan serebral hasar (serebral 6dem)

» Elektrolit durumunu degerlendirmek igin glin ve gece boyunca
birden ¢ok kez tetkik yapilmalidir
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Laboratuar

>AST, ALT, LDH oo .3
>GGT, ALP , Bilirubinler Qkelik  otoimmiin et
»>Glikoz, albiimin, PT/INR 3™
» Amonyak '_ e
»Tam kan sayimi S -

\“#Bobrek fonksiyon testleri ) ) i

K Elektrolitler

®1>Kan gazi ve laktat
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Akut karaciger yetmezligi
tanisi konuldugu anda

karaciger nakil merkezi ile
iletisime gecilmelidir b

Journal of Hepatology 2017 vol. 66 | 1047-1081 {7 _ ’9/{‘
!_’.'-')"r;"’. [W _@
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Nakil merkezine transport
> Santral venoz kateter takilmali

> Hipo/hipervolemi, elektrolit inbalansi ve
hipoglisemiden kaginilimali

> Ensefalopati evre 3-4 hastalar entiibe edilmelidir
Tﬁ » N-asetil sistein infiizyonu baslanmali

» L-ornitin-L-aspartat yarar: kanitlanmamistir
Hepatology. 2010 Jan;51(1):338-40, Liver Transpl 2008;14:25-30,

Crit Care Med 2007; 35:2498-2508 [)
e Dr. W«o{- / o™
R
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Pediyatrik Yogun
Bakim Uzmani

Pediyatrik Transplantasyon
Hepatolog Cerrahi

Dr. o 9
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Coagulation/hemostasis

!

Unbalanced hemostasis
Thrombocytopenia

Infection

l

Bacterial, fungal
Pneumopathy
Septicemia
Urinary infection

Haemodynamic

'

Hyperkinetic syndrome
Arrhythmia

Komplikasyonlar

Neurological = Cerebral oedema

r s

Acute liver failure

A

\J

Pulmonary

!

Pneumopathy
Acute respiratory distress syndrome
Pulmonary overload

Fig. 2. Main organ specific complications in ALF.

» Cranial hypertension

i

Brain death

Metabolic

!

Hypoglycemia
Hyponatremia
Hypophosphoremia
Hypokalemia

Renal

'

Toxic
Functional

ATUDER

Adl Tp Uzmantan Deme})

Journal of Hepatology 2017 vol. 66 | 1047-1081 L / \ ]
Dr
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Sivi-elektrolit y6netimi
> Genel kural glinliik almasi gereken sivi %90-%95 ile sinirlandiriimalidir

> Serum elektrolitleri stk monitorize edilmeli ve anormallikler hizli bir sekilde
dizeltilmelidir

» Israrl hiponatremi, hipoglisemi ve hiperfosfatemi kotii prognastik parametredir

(JPGN 2017;64: 660-670)
Hepatology. 2002 Sep;36(3):659-65

Dr. o 9
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Hipoglisemi

»Serum glukozu 90-120 mg/d|

J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2022;74(1):138.

Dr. o 9
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Beslenme

> Katabolik siiregten kaginmak igin beslenme destegi saglanmalidir
» Protein 1g/kg/giin ile sinirlandirilmahidir

> Eger serum amonyak diizeyi yiikseliyorsa 0.5g/kg/giin ‘e
dusulmelidir

> Biling agik oldugu siirece enteral beslenme onerilmektedir

.1
LR 3 ’ fﬁ,_} ‘ _ Hepatology. 2013 Jan;57(1):258-65. Wi [W/p{g
kadien 7 f-.\ ¥ ':; 4 ; a8 tf--?.\ ViR .
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Enfeksiyon

»AKY'li hastalar multifaktoriyel immun fonksiyon bozukluklarina
sekonder enfeksiyona duyarhdir

»Sistemik inflamatuar yanit sendromunu gésteren veya evre 3-4
ensefalopatisi olan hastalarda ampirik antibiyotik ve antifungal
baslanmasi énerilmektedir

(JPGN 2017:64: 660-670) |
- T O r o
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Koagtilopati

»PT/INR karacigerin sentetik fonksiyonlarindaki azalmayi gosterirken
kanama riskini gostermez

> Koagtilopati saptandigy zaman tek doz K vitamini K vitamini yetmezliginin
dizeltilmesi icin uygdlanmalidir

» Koagllopati diizelmiyorsa karaciger yetmezliginin bir gostergesidir

> Amerikan Karaciger Hastaliklari Calisma Grubu PT/INR'yi diizeltmek
igin plazma verilmesini tavsiye etmez

2R : + T ' J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2022;74(1):138. g{u‘ [W@/[Jg

Nl ) Rt A ¥ o v RS s 3Y X v \n ¥ - i SR i 5 3Y 3\ e Ny 3
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Gastrointestinal Sistem Kanamasi

»Nadir olarak goriilir, ancak stres ulserlerine bagl
kanamalar hayati tehdit edebilir

>Bir cok merkez asit baskilayici ajanlari rutin olarak
kullanmaktadir ancak bu kanitlanmamistir

»Gastrointestinal kanamanin kontroli amonyagin
ylkselmesini en aza indirecektir

Hepatology. 2012 Mar;55(3):965-7.

PR - S Dr. \poro{s
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" Dolagim Bozuklugu
>Yiksek sitokin dizeyleri ‘ hiperdinamik dolasima

»Dislk atreriyel kan basinci ‘perifarik vazodilatasyon

» Tedavide ilk asama intravaskiler volimu devam ettirmek
olmalidir

>CVP (8-10 cmH20)

>Vazopressor ajan EEEp norepinefrin
(JPGN 2017;64: 660-670) .
i .y . .1
: , ki N , . : - , o [W”{g
Nl e Uy R £ il - Rt { , oy : £ {

e P L, = < e e (e ., . y 2 T P B, e, ‘ y ¢ e v Y (AR
RN TR L N . : o AT e 4y \ o 3 B ARG YL TR Y N . 3 o SRR YL
s 2 3 i s b Ay by . LR s 13 0 } T o by . 58 s ¥ i s ‘ A i . L Bes 13y



4 &\ ISTINTERNATIONAL ;
; cL? 5 PEDIATRIC EMERGENCY §

CONGRESS MALATYA i

L —

Hepa’rik EHSZfCl'OPClTi » Hepatik ensefalopatili
hastalarin erken saptanmasi
AKY'li cocuklarin ve uygun tedavisi

yaklasik %50 sinde
basvuru sirasinda HE
bulunur ve %15'i de
hastalik seyri
sirasinda HE gelisir.

28 - 30 August 2026
Malatya Turgut Ozal University Ikizce Campus

Dr. o 9
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w

Beyin Odemi
>§vre IV ensefalopatili hastalarin

75-80'inde beyin odemi
gercgeklesmektedir

Kafa igi basing artigini ve serebral ddem geligimini en aza indirmek igin:

<

Asirt st yiklenmesinin dnlenmesi

~

. : ) ) ) Bagin 30 derece elevasyonu
» KIBAS'in klasik bulgulari sistemik
Q:'Jpzeerr;rsairz‘sIyosrc‘)'lunur?'\rc‘:{audr'l kar‘(%IUShl:’/\g v Hiperventilasyon (pCO2 30-35) ve hipotermi
triadi)

< <

Mannitol infiizyonu (plazma osmolalitesi >320 mosm/L durdurulur)

> KIBAS ve beyin sapi fitiklasmas
AKY'de en sik 6lim nedenidir

<

Hipertonik salin ( Serum Na'u 145-150 mmol/L de tutulur)

Lee WM. Acute liver failure. N Engl J Med 1993; 329(25): 1862-72
Bler A'l. Cerebral edema and intracranial hypertension in acute

liver failure: distinct aspects of the same problem. Hepatology
1991; 13(2): 376-9

"3 o o T LEPE. N . Williams R, Gimson AE. Intensive liver care and management of [':Y . [ d{
"7% 2 4 e N . 7'—- y _ acute hepatic failure. Dig Dis Sci 1991; 36(6): 820-6 -.--’Al"ll ||'h= W _g
o é‘d‘ 4 y L ;Jt s i } > é‘-- h
v Wi - g el A $ 3 » ¥ ¥ g b S0 3 5 2 v w0 g O ) 5 T
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Bobrek Yetmezligi

» Hipovolemiyi dnlemek igin yeterli dolagim volimi ve yeterli idrar ¢ikiginin
saglanmasi

» Optimal santral venoz basing (CVP) 8-10 cm H20 olana kadar sivi tekrarlanmal

» Optimal CVP'ye ragmen idrar ¢ikisi yoksa furosemid (1-2 mg/kg/doz)

» Gerektigi durumlarda hemodiyafiltrasyon veya hemodiyaliz

. . . . . _ .1
Chvn }lver Dis. 2006 May;10(2):239-58 Dr W’”{ 0
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Pulmoner Komplikasyonlar
> Aspirasyon, atelektazi, infeksiyon ve hipoventilasyon sayilabilir
> Sepsis, bu hastalarda Akut Respiratuvar Distres Sendromu (ARDS)'
na neden olan en 6nemli etkendir
» AKY'li gocuklarin %401 mekanik ventilator destegine ihtiya¢ duyar
o : P LN = _ _J Pediatr. 2006 May:148(5):652-658 Dr. W’U{Q
t}%h AN -_*'-"“:-Q’f-é' . o _j‘i"fl_‘f'i,&,,’ N .. : t‘-:,;a, NG . SRR v sy N
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Prognoz
« AKY hizli gelisen bir klinik durumdur

« Tani algoritmalari, hastalik siddetini ve gidisatini veya LT ile
ilgili kararlar: yonlendirmek igin yeterli glice sahip degildir

* Klinisyen, her hastaya 6zgl bir ftani yaklasimi ve yénetim
stratejisi olusturmalidir
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»AKY' de prognoz degiskendir, her zaman dogru ongérmek mLika}n\olmayabilir

v'Kiiguk yas (<24 ay)
v'Yiiksek serum bilirubini ve PT & lw.

v'Disik ALT

v'Yiiksek beyaz kiire sayisi
v'Yiksek amonyak

v'Israr eden hipoglisemi, hiponatremi ve hiperfosfatemi

v'Sariligin baslangicindan ensefalopati gelismesi arasinda gegen siire >7 gun

Indian Pediatr. 2013 May 8;50(5):477-82.

PR - S Dr. \poro{s
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> Spontan iyilesme;
v'Parasetamol toksisitesinde
v'Hepatit A'da
v Iskemik karaciger hasarinda

»Parasetamol digi/idiyosenkrazik ilag reaksiyond] koti
. proghoz
»Idiopatik nedenleri olan hastalarda gozlenmistir.
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Karaciger Destek Sistemleri

»Spontan iyilesme i¢in zaman kazandirmakta

» Karaciger transplantason ihtiyaci olan hastalar ile
transplantasyon arasindaki képri gorevi gorebilmekte
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KGFGCIger Nakll Zamanlnl Bellr'leme GNONUUNIVERSITESI

» Transplantasyon karari hastanin spontan hepatik iyilesme olasiligi g6z
oninde bulundurularak verilmeli

»Ensefalopatinin derecesi arttik¢a beklenen spontan iyilesme sansi azalir

> Hangi hastanin transplantasyon olmadan iyilesebilecegi fahminini zor!
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Karaciger Nakil Zamanini Belirleme

King's College Hastanesi'nin AKY'li gocuklarda LT olmadan 6limi 6ngéren
prognostik faktorleri

INR > 4

Bilirubin > 235 tmol/L

2 yasindan kugk

Beyaz kan hiicresi sayisi > 9 x 10° / L

Pediatr Transplant, 8 (6) (Dec 2004), pp. 584-@{,;‘ [WMJQ
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Sonug

»AKY %70-95 arasinda degisen 6lim oranlariyla yikici bir siiregtir

»Hastalarin erken donemde taninmasi ve karaciger transplantasyonu
yapilabilen bir merkeze sevk edilmesi biyiik cnem tasimaktadir
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