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Ozet

Amag: Portal hipertansif ¢ocuklarda hipoksemiye yol acan
ve hepatopulmoner sendrom acisindan uyarici olabilecek
solunum fonksiyon bozukluklarini belirlemek amaglanmis-
ur.

Yontem: Endoskopik skleroterapi programindaki 16 olgu-
nun solunum fonksiyonlari incelendi. Bu amagla; arter kan
gazi, akciger hacmi, spirometrik degerler, difiizyon kapasi-
tesi ve maksimum solunum basinglari degerlendirildi.

Bulgular: Solunum fonksiyon bozuklugu gostergesi ola-
rak;, ti¢ olguda hipoksemi ve iki olguda ortodeoksi belirlen-
di. Akciger hacimleri normal sinirlarda iken maksimum so-
lunum basinglart ve difiizyon kapasiteleri diisiik bulundu.

Sonug: Solunum sikintist olan ya da olmayan tiim portal
hipertansif olgularda solunum sistemi degerlendirilmeli-
dir. Bu yaklasimla birincil solunum bozukluklar: belirlenir.
Aymi zamanda, solunum fonksiyon testlerinin iki parc¢asi
olan arter kan gazi incelemesi ve difiizyon kapasitesi, he-
patopulmoner sendroma yonelik detayli arastirmalarin ge-
rekliligini ortaya koymada ilk belirleyicilerdir.

Anahtar kelimeler: Portal hipertansiyon, solunum fonksi-
yonlari, hepatopulmoner sendrom, hipoksemi, ¢cocuk

Summary
Pulmonary evaluation in portal hypertensive children

Aim: To determine the pulmonary functional defects,
which may contribute to hypoxemia and warn about the
hepatopulmonary syndrome, in children with portal hyper-
tension

Methods: The pulmonary function of 16 portal hypertensi-
ve children already on an endoscopic sclerotherapy prog-
ram, were evaluated. Arterial blood gases, lung volumes,
spirometric values, diffusing capacity and maximal respi-
ratory pressures were investigated as pulmonary function
tests.

Results: Three children had hypoxemia and two had ortho-
deoxia suggesting deterioration in pulmonary function.
The lung volumes were in normal ranges but the maximal
respiratory pressures and the diffusing capacities were fo-
und to be decreased in the children, in whom the tests we-
re effectively applied.

Conclusion: Thorough pulmonary evaluation has to be
performed in all portal hypertensive children with or wit-
hout pulmonary symptoms. With this approach, not only
the primary pulmonary disorders are eliminated but also
two components of pulmonary function testing - arterial
blood gas analysis and diffusion test - can be used as the
first step predictive factors for more detailed research pro-
tocol of hepatopulmonary syndrome.

Key words: Portal hypertension, pulmonary function, he-
patopulmonary syndrome, hypoxemia, children

Giris

Portal hipertansiyon (PHT) sadece karaciger ve
splanknik alanda sinirli kalmayan ve viicutta tiim sis-
temleri etkileyen bir patolojik siirectir (1.11.14), De-
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kompresyon amactyla olusan portosistemik kollate-
rallere ragmen diisiik splanknik ve periferik venoz
direng; ileri arter akimi; hiperdinamik sistemik dola-
sim ve artmis kardiyak debi nedeni ile portal hiper-
tansif tablo devam eder (1.7:11), Bu sistemik tablonun
solunum sistemine yansimalart genellikle karaciger
hastalig1 tarafindan ortiilmektedir. Vurgulanmasi ge-
reken nokta; olgunun yasamini etkileyecek akciger
degisiklikleri derecesinin karaciger bozuklugunun
derecesi ile paralellik gostermemesidir ). Bu calis-
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mada, endoskopik skleroterapi programinda olan 16
portal hipertansif cocugun solunum fonksiyonlari de-
gerlendirilmigtir.

Gerec ve Yontem

Endoskopik skleroterapi programinda takipli 16 por-
tal hipertansif cocuk, aileleri bilgilendirildikten ve
izinleri alindiktan sonra, ¢alismaya katildi. Pulmo-
ner fonksiyon testleri Gogiis Hastaliklar: Anabilim
Dali’ nda yapildi. Her olgudan, ilki yatar pozisyonda,
digeri bir saat yatak istirahatini takiben oturur po-
zisyonda olmak tizere oda havasi solunurken iki tane
arter kan gazi ornegi alindi. Oksijenasyon bozuklugu
hafif (PaO, 80-90 mmHg), orta (PaO, 60-80 mmHg)
ve agwr (PaO, <60 mmHg) olarak derecelendirildi.
Ortodeoksi; yatar pozisyondan oturur hale gecildi-
ginde arter kan gazi incelemesinde % 10 ve daha faz-
la desatiirasyon olarak tammlandi (5:9). Akciger ha-
cimleri, spirometrik degerler, maksimum solunum
basinglart (maksimum ekspiratuar basin¢g=MEP,
maksimum inspiratuar basing=MIP) ve akcigerin
hemoglobin seviyesine gore diizeltilmis karbon mo-
noksit difiizyon kapasitesi Sensor Medics Vmax Seri-
es 22 (10) kullamlarak élciildii. Tiim olgularda arter
kan gazi incelemesi yapildi. Bunun disinda kalan
testler, Olgu 4’te, kabul etmemesi sebebiyle uygula-
namadi. Difiizyon testi Olgu 8 ve 10’da; maksimum
solunum basinglari testi de Olgu 6 ve 8'de, tekrar-
lanmasina ragmen uygun bir sekilde yapilamadi.
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Bulgular

Ortalama yas1 12 (8 yas-17 yas) olan dokuz erkek ve
yedi kiz ¢ocuk calismaya katildi. Dokuz olguda int-
rahepatik PHT (bes siroz; ii¢ konjenital hepatik fib-
roz; bir hepatit) ve kalan yedi olguda portal ven
trombozuna bagli ekstrahepatik PHT mevcuttu. Orta-
lama takip siiresi 4,5 yil (1 y1l-10 y1l) olarak belirlen-
di. Ortalama skleroterapi sayist ve kanama atak sayi-
st sirastyla 7 (3-12) ve 3 (0-10) bulundu. Calismada
hicbir olguda solunum sistemi ile ilgili yakinma yok-
tu. Olgu 8’de hafif, olgu 2’de orta ve olgu 4’de agir
derecede hipoksemi saptandi. Diger cocuklarda Pa-
02 diizeyi 90 mmHg iizerindeydi. Iki hastada (Olgu
2 ve 4) ortodeoksi gozlendi. Akciger hacimleri ve
spirometrik degerler 15 olguda normal sinirlar icin-
deydi. MEP, 13 olguda azalmis bulundu. MIP, sade-
ce olgu 12’de normal smirlarda iken digerlerinde
azalmisti. Olgu 16’da normal saptanan DLCO, diger
12 hastada diisiiktii. Tablo 1 olgularin tanilarim ve
pulmoner fonksiyon degerlendirmelerini gostermek-
tedir.

Tartisma

Portakaval venoz gradient (basing) 12 mmHg diize-
yini agtiginda portal vendz sistemin basincini diisiir-
mek (dekomprese etmek) icin portosistemik kollate-
ral dolagim aktif hale geger (1.11.14) Splanknik saha-
da arter sistemindeki akim, venoz tikanmayla es za-

Tablo 1. Radyoaktif maddenin her iki inguinal bolgede ortalama sayim sonuclari.

Olgu Yas, cinsiyet PHT Tan Hipoksemi Ortodeoksi AHve SD MEP MIP DLCO
1 17, kiz intrahepatik ~ konjenital hepatik fibroz - - normal azalmig azalmis azalmig
2 10, erkek intrahepatik bilier siroz orta + normal azalmig azalmis azalmig
3 15, kiz intrahepatik ~ konjenital hepatik fibroz - - normal azalmig azalmis azalmig
4 12, kiz intrahepatik hepatit C agir + yapilmadi yapilmadi yapilmadi yapilmadi
5 12, kiz intrahepatik ~ konjenital hepatik fibroz - - normal azalmig azalmis azalmig
6 10, erkek intrahepatik bilier siroz - - normal  yapilamadi yapilamadi  azalmig
7 17, erkek intrahepatik Wilson sirozu - - normal azalmig azalmis azalmig
8 8, erkek intrahepatik kriptojenik siroz hatif normal  yapilamadi yapilamadi yapilamadi
9 12, erkek intrahepatik ~ konjenital hepatik fibroz - - normal azalmig azalmis azalmig
10 12, erkek  ekstrahepatik  portal ven trombozu - - normal azalmig azalmig  yapilamadi
11 13, kiz ekstrahepatik ~ portal ven trombozu - - normal azalmig azalmis azalmig
12 13, erkek  ekstrahepatik ~ portal ven trombozu - - normal azalmig normal azalmig
13 11, erkek  ekstrahepatik  portal ven trombozu - - normal azalmig azalmis azalmig
14 10, kiz ekstrahepatik ~ portal ven trombozu - - normal azalmig azalmis azalmig
15 11, kiz ekstrahepatik  portal ven trombozu - - normal azalmig azalmis azalmig
16 15, erkek  ekstrahepatik ~ portal ven trombozu - - normal azalmig azalmis normal

PHT: portal hipertansiyon, AH: akciger hacimleri, SD: spirometrik degerler, MEP: maksimum ekspiratuar basing¢, MIP: maksimum inspi-
ratuar basing, DLCO: hemoglobin seviyesine gore diizeltilmis karbon monoksit difiizyon kapasitesi.
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manli olarak artar. Diisiik periferik direnc, artmuis ile-
ri akim, arter-ven baglantilari, hiperdinamik dolasim
ve artmig kalp debisi portal hipertansif siirecin de-
vam etmesine yol agar (171D, Olay birden fazla sis-
temi ilgilendiren bir bozukluk halini alir. Sirotik ol-
gularda, yogun asit ya da hepatopulmoner sendroma
(HPS) bagli hipoksemi ve intrapulmoner sant varligi
ile beliren solunum sistemi degisiklikleri farkli seri-
lerde % 20-40 olarak bildirilmistir (5:12), Ventilas-
yon-perfiizyon uyumsuzlugu, difiizyon-perfiizyon
bozuklugu ve intrapulmoner arter-ven baglantilari
HPS olgularindaki deoksijenasyonun nedenleridir
(.12), Sirotik olgularda prekapiller arteriel vazodila-
tasyona bagli olarak ozellikle alt loblar ve plevrada
artmig sayida kiiciik periferik vaskiiler dallanmalar
goriildiigii bildirilmigtir 3:45.12), Portal hipertansif
tabloya bagl gelisen akciger degisiklikleri ozellikle
eriskinlerde incelenmistir. Ingilizce kaynaklarda,
1965’den itibaren yaklasik 20 cocuk olguda HPS ta-
nmimlanmugtir (2:8:13), Solunum fonksiyon testleri, ka-
raciger hastalig1 varliginda da hipoksemi nedeni ola-
bilecek birincil akciger bozukluklarini saptamada
onemlidir 12), Sunulan seride her ne kadar ii¢ olguda
hipoksemi ve iki olguda ortodeoksi gozlense de hic-
birinde solunum yakinmas: olmamistir. Bu, biiyiik
olasilikla, karaciger hastaliginin baskin olmasiyla
iligkilidir. Oyle ki intrahepatik patolojisi olan bu ii¢
hastadan biri Child-Pugh C, diger ikisi Child-Pugh B
smifina dahil edilmistir (2-5-8.12.13) Inceleme 6nce-
sinde kiiciik periferik havayollarinda tikanma bek-
lense de akciger hacimleri ve spirometrik degerler
normal sinirlarda bulunmusg ve birinci solum sistemi
fonksiyon bozuklugunun olmadig: ortaya konmustur.
Maksimum solunum basinglari, bu grup olgulardaki
solunum kas giiciinii aragtirmak amaciyla degerlen-
dirilmig ve diisiik bulunmustur. Bu bulgu, diyafram
fonksiyonlarinda kisitlanmanin gostergesidir. Sunu-
lan olgularmn hicbirinde yogun asit saptanmamis ol-
masi, bu bulgunun kas atrofisi ile iligkili oldugunu
diisiindiirmiistiir. Difiizyon kapasitesi, ekstrahepatik
grupta bir hasta disinda, diisiik gézlenmistir. Hipok-
semi ile bagvuran, solunum fonksiyon testleri normal
bulunan ve sadece DLCO incelemesinde azalma go-
riilen olgular, intrapulmoner vaskiiler dilatasyon var-
Iig1 agisindan yiiksek riske sahiptir (12), Hipoksemi
ile beraber difiizyon bozuklugu, intrahepatik PHT
grubunda iki olguda saptanmistir. Her ne kadar ekst-
rahepatik PHT grubunda HPS’nin tanimlayic1 kriter-
lerinden karaciger hastalif1 yoksa da, sirotik olma-

yan PHT hastalarinda da intrapulmoner vaskiiler di-
latasyonlar bildirilmistir ). HPS benzeri boyle bir
tablonun goriilmesi, PHT un, karaciger fonksiyon
bozuklugundan bagimsiz olarak sorumlu oldugunu
gosterir ve siirecin birden fazla sistemi ilgilendiren
bir bozukluk oldugunun da belirtisidir. Karaciger
hastalig1 olmayan ¢ocuklardaki difiizyon bozuklugu-
nun sebebi splanknik sahadakine benzer sekilde pul-
moner kompartmandaki direkt arteriovendz santlar
ve tam oksijenasyona izin vermeyen hiperdinamik
dolagimdir ©),

Sunulan seride; karaciger tutulumu olsun ya da olma-
sin, cocuk yas grubundaki PHT olgularinda cesitli
solunum bozukluklar1 goriilebilecegi, bunlarin intra-
hepatik grupta daha agir oldugu ve agir derecede hi-
poksemik olgularda bile semptomlarin baskilanabile-
cegi gozlenmistir. Sonug olarak; tiim portal hipertan-
siyon hastalarinda, altta yatan patolojiden bagimsiz
olarak, solunum sistemi degerlendirmesi yapilmasi
gerektigi kanisindayiz. Boylece altta yatan birincil
akciger hastaliklar belirlenebilir. Arter kan gazi ince-
lemesi ile difiizyon kapasitesinde saptanacak bozuk-
luk ile HPS tanisi i¢in gerekli kontrast ekokardiogra-
fi, sintigrafi ve akciger biopsisi gibi ileri incelemele-
rin endikasyonlari konur.
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