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Karaciger nakli, medikal tedaviyle iyilestirilemeyen
karaciger kaynakli hastaliklarda yasam kurtarir

A PRORLIM might be
achierable, bur only with
greal rlsk o yourseli,

W fa e el

* 1963’te ilk karaciger nakli girisimi
* 1967’de ilk basarili karaciger nakli




New liver = New life
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Karaciger nakli, medikal tedaviyle iyilestirilemeyen
karaciger kaynakli hastaliklarda yasam kurtarir

* Kronik immiin
baskilanma
(infeksiyon, malignite)

Karaciger nakli, yeni bir
hastalik hali yaratir
* Kronik ilag toksisitesi
"""""""""""" (nefro, miyelo vd)




Karaciger naklinde temel yaklasim

YARAR

Karaciger naklinde temel yaklasim

KENDI KARACIGERI
ILE YASAM

ISLEM VE ISLEM
SONRASI RISKLER




Hangi cocuklarda karaciger nakli
bir tedavi secenegi olabilir ?

Karaciger kaynakl
Karaciger karaciger parenkimini
hastaliklari etkilemeyen
hastaliklar

Karaciger hastaligi olan cocukta
karaciger nakli

-~

KARACIGER KARACIGER
TUMORLERI 4 YETMEZLIGI

ENDOSKOPIK &
FARMAKOLOJIK
TEDAVILERE DIRENCLI
PORTAL
~ HIPERTANSIYON 4

BOZULMUS YASAM KALITESI

(YINELEYEN BILYER KOMPLIKASYONLAR,
BUYUME GERILiGi, DIRENCLi KASINTI)




Cocuklarda karaciger nakil
endikasyonlarinin genel dagilimi
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/i *Otoimmun kc hst
*Kc timorleri
*Vaskiiler kc hast

Dr Valérle McLin. Hepatology Summer School Bordeaux, June 14, 2012

Kolestatik karaciger hastaliklari

* Bilyer atrezi . Kronik karaciger yetmezligi

, intrahepatik kolestazla 2. Direncli portal hipertansiyon
komplikasyonlari

3. Bozulmus yasam kalitesi
Alagille sendromu ) _
e .. . 4. Hepatoseliler karsinom
Progresif ailevi intrahepatil
Nonsendromik intrahepatik safrayolu azligi
Sklerozan kolanijit

Safra asit metabolizmasi bozukluklari

TPN iliskili kolestatik karaciger hastahgi




Cocuklarda karaciger nakil
endikasyonlarinin genel dagilimi
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Metabolik karaciger hastaliklari

Wilson hastalig

. Uygun metabolik tedaviye
ragmen hastaligin ilerlemesi

Tirozinemi

L 2. Karaciger yetmezligi
o-1-antitripsin eksi o _ _
. Direncli portal hipertansiyon

Glikojen depo hastJCISICRTLIEY

. Hepatoseliler karsinom /
multipl hepatik adenomatozis

Siroza yol agan kark
bozukluklari

Kistik fibroz




Kistik fibroz

(mortalitenin % 2.5’u Kc yetm ile iliskili)

* KF’lu cocuklarin % 27-35’inde 18 yasa dek kc hast
% 5-10’unda ilk dekatta multilobdiler siroz
siklikla 10-20 y’ta PH kanama

» KF iliskili kc hastaliginda nakil endikasyonlari

A. Karaciger yetmezligi gelistiginde

B. Karaciger yetmezligi gelismeden ¥'Yogun beslenme destegine
ragmen agir malnitrisyon

v'Akciger fonksiyonlarinda

bozulma (FEV1/FVC < % 50)

Debray D et al. Journal of Cystic Fibrosis 2011; 10 (supp 2): S29-36

: S Ayrim saglayici
1. Kronik karaCIger objektif kriterlere
hastaliginda nakil kararini gereksinim var:
belirleyecek karaciger wPortal
yetersizligini nasil hipertansiyon

bulgulari ?
tanimlayalim ? vieter

*CHILD skoru ?
2. Cocugun karaciger
naklinden fayda gorecegini
nasil anlayalim ?

*PELD skoru ?

*Ya da baskasi ?

Freeman RB et al. Am J Transplant 2004; 4: 114-131
McDiarmid SV et al. Liver Transplant 2004, 10: s23-s30
Kamath BM, Olthoff K. Pediatr Clin NAm 2010; 57: 401-414




Karaciger islev bozuklugunun
yogunlugu ?

Karacigerin genel fonksiyon
kategorileri:

iki ya da daha fazla

1.Protein sentezi /pihtilasma

islevde bozukluk

2.Safra olusumu/ ekskresyonu

o i} varsa karaciger
3.Metabolik islevler (6rnek:

glikoz homeostazi) naklinden fayda

4.Hemodinamik islevler (portal gormesi beklenir
akimin yénetimi)

CHILD SINIFLAMASI

Table 1
Child-Pugh-Turcotte scoring system to assess liver disease severity
ariakle 1Pgint 2 Points 3 Points
w More Grade 1-2 Grade 31
Absent Slight Maderate
i 1-2 23 =3
c liver disease 1-4 4-11 =10
=35 2835 =18
14 46 ]
=1.7 1.7-2.3 =3

Class & (56 points); class B {7-9 points); class (> 10 points).

Pandey CK, Saluja V. Prognostic Models in Cirrhosis: An Anesthetist Perspective. J Clin Trials
2014; 4: 186. doi:10.4172/2167-0870.1000186




UNOS Model for End Stage Liver Disease/
Pediatric End Stage Liver Disease

OPTN/UNOS MELD
MELD = (0.857 x LN (creatining™) + 0.378 x LN {bilirubin™*)
+1.12x LM (INR™™) + 0.643)

PELD <1lyas
FELD = (0.436 x agat)-(0.687x log {albumin}} + (0.480 % log (bilirukin))
+{1.857 x log (INR}} + (0.667 x growth failure})

"Cholestatic liver disease = 0; all others =1

*Values <1.0rounded upto 1.0

TAge <l year=1; allothers =0

I Values =2 standard deviations from the norm = 1; all others =0

www. unos.org/resources/meldpeldcalculator.asp

Mortality rate in cirrhotic patients
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Cocuklarda karaciger nakil
endikasyonlarinin genel dagilimi
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Akut karaciger yetersizligi

Tanim: INR > 1.5 & ansefalopati
INR > 2 (ansefalopati aranmaz)

Ansefalopati varsa acil karaciger nakli

Nakilsiz Spo.r.1tan“§|fa
X muémkiin
mortalite
ylksek
1




King’s College Kriterleri

* INR>6.5 5 kriterden 3’Gnun varhg:
*Yas< 11lyada>40

*Serum bil > 300 mikromol/L ya da
17.5 mg/dL

*Sarilik baslangicindan yetersizlik
gelismesine dek gegen siire > 7
gln (= hiperakut disi AKY)

*INR > 3.5

silac toksisitesi

Cocuklarda karaciger nakil
endikasyonlarinin genel dagilimi
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/i *Otoimmun kc hs
*Kc tiimorleri
*Vaskdler kc hast

Dr valérle McLin. Hepatology Summer School Bardeaux, June 14, 2012




Otoimmun karaciger hastaligi

e Otoimmun hepatit
e Overlap sendromu
* Primer sklerozag

1. Karaciger yetersizligi

2. Direngli portal hipertansiyon
komplikasyonlari

Hastalig1 karaciger nakli yapilmaksizin immunsupresyon ile

kontrol altinda tutmak mimkiinse nakilsiz
immunsupresyon tedavisi 6ncelikli tercih !!!

.y .. . . . Yaygin rezeksiyon gerekiyorsa
Karaciger timorleri [iaaEuy

. Damar invazyonu yoksa

. Ekstrahepatik metastaz olmadan

e PRIMER: Hepatoblastom, he

hemangiomatozis, fibrolameller HCC, 1, Rezeksiyon vs

.o o karaciger nakli ?
Altta yatan karaciger hastaligi ¢

tumoru

* SEKONDER: Hepatoselliiler karsino ="

adenomatozis, rejeneratif nodiiler hipe o .
s f P Karaciger nakli

a) Kolestatik karaciger hastaligiya d
b) Metabolik hastalik zemininde

Meyers RL et al. Hepatoblastoma state of the art: pre-treatment extent of disease, surgical
guidelines and the role of liver transplantation. Curr Opin Pediatr 2014; 26: 29-36.




Karacigerin Vaskuler Hastaliklari

e Budd Chiari sendromu
* Sinlizoidal obstriiksiyon sendromu

* Konjenital santlar
v'intrahepatik
v Ekstrahepatik (Abernethy malformasyonu)

Polikistik hastalik/ Konjenital hepatik fibroz-Caroli

* Kistik bobrek hastaligi & KBY ile birliktelik sik
» Karaciger fonksiyonlari siklikla korunmus
* izole kc nakli % 14, kc-bdbrek kombine nakil % 2

* Karaciger nakil endikasyonlar:
v' Direncli portal hipertansiyon
v’ Kolanijit

v Malignite (kolanjiyokarsinom)

Ko JS et al. Pediatr Transplantation 2012; 16: 195-200
Srinath A et al. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2012; 54:580-7




Hangi cocuklarda karaciger nakli
bir tedavi secenegi olabilir ?

Karaciger Karaciger kaynakl
karaciger

hastaliklari =
parenkimini

etkilemeyen
hastaliklar

Karaciger kaynakli karacigerin sistemik
islevlerini etkilemeyen hastaliklar

KARACIGER SISTEMIK
TUMORLERI , KOMPLIKASYONLARI

N ONLENMESI

KOTU
METABOLIK
| KONTROL




Karaciger kaynakli karaciger

parenkimini etkilemeyen hastaliklar /
saglikli ancak fonksiyonel olarak izole kusurlu kc

* Crigler Najjar sendromu tip

. ) o 1. Tibbi tedavi ile metabolik
* Primer hiperoksaliri .
kontrol saglanamiyorsa

* Ure sikllis bozukluklari (basli 2. Geridéniisiimsiiz uc organ

* Organik asidemiler (en sik p hasari ortaya ¢itkmadan
* Glikojen depo hastalig tip 1 once

* Familyal hiperkolesterolemi

Discasa Exprassion Metabolic control | Outcome & deficits
post LT

O Liver o Neurocog deficits

MSUD Liver, muscle i MNeurocognitive

Liver, kidney 3 Residual kidney dz

Hyparoxal uria Livar k

Kidney—*tirming?
G50 | Liver of MNeurocog
E Liver, muscle, heart  +/- Heart, muscle,
neurc
Liver A Meuro, kidney
Liver o Lung?
Criggler-Najar Liver ‘-ll MNaure?
Familial Liver o Cardiovascular

hyperchalasteralemia

P gicrane 2001, Armon 2010, Moceriekus 2002, Muini 2011




Karaciger transplantasyonunun

kontrendikasyonlarina dikkat !!!

Mutlak kontrendikasyonlar

1.Karacigerdisi malignite (standart onkolojik
kriterler ile tedavisi mimkin olmayan)

2.Sepsis
Kontrol altina alinamayan sistemik infeksiyon
Edinsel immunyetmezlik sendromu

3.Karaciger disi tedavisi miimkiin olmayan ciddi
hastalik

v’ Geridéniisiimsiiz masif beyin hasari
v" Major organlari etkileyen ve yasamsal islevleri aksatan diizeltilemeyen
konjenital anomalilier

Kamath BM, Olthoff K. Pediatr Clin NAm 2010; 57: 401-414

Karaciger transplantasyonunun
kontrendikasyonlarina dikkat !!!

Relatif kontrendikasyonlar

1.Standart onkolojik kriterlerle tedavi
edilebilme olasiligl olan sistemik maligniteler

2.Sepsis

Tedavi edilebilir infeksiyon
insan immun yetmezlik virusu varhig

3.Karaciger disi hastalik varhgi
ilerleyici ekstrahepatik hastalik
Madde bagimlilig

Kamath BM, Olthoff K. Pediatr Clin NAm 2010; 57: 401-414
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