
Özet

Amaç: Portal hipertansif çocuklarda hipoksemiye yol açan
ve hepatopulmoner sendrom aç›s›ndan uyar›c› olabilecek
solunum fonksiyon bozukluklar›n› belirlemek amaçlanm›fl-
t›r.

Yöntem: Endoskopik skleroterapi program›ndaki 16 olgu-
nun solunum fonksiyonlar› incelendi. Bu amaçla; arter kan
gaz›, akci¤er hacmi, spirometrik de¤erler, difüzyon kapasi-
tesi ve maksimum solunum bas›nçlar› de¤erlendirildi.

Bulgular: Solunum fonksiyon bozuklu¤u göstergesi ola-
rak; üç olguda hipoksemi ve iki olguda ortodeoksi belirlen-
di. Akci¤er hacimleri normal s›n›rlarda iken maksimum so-
lunum bas›nçlar› ve difüzyon kapasiteleri düflük bulundu. 

Sonuç: Solunum s›k›nt›s› olan ya da olmayan tüm portal
hipertansif olgularda solunum sistemi de¤erlendirilmeli-
dir. Bu yaklafl›mla birincil solunum bozukluklar› belirlenir.
Ayn› zamanda, solunum fonksiyon testlerinin iki parças›
olan arter kan gaz› incelemesi ve difüzyon kapasitesi, he-
patopulmoner sendroma yönelik detayl› araflt›rmalar›n ge-
reklili¤ini ortaya koymada ilk belirleyicilerdir.

Anahtar kelimeler: Portal hipertansiyon, solunum fonksi-
yonlar›, hepatopulmoner sendrom, hipoksemi, çocuk

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

Girifl

Portal hipertansiyon (PHT) sadece karaci¤er ve
splanknik alanda s›n›rl› kalmayan ve vücutta tüm sis-
temleri etkileyen bir patolojik süreçtir (1,11,14). De-

kompresyon amac›yla oluflan portosistemik kollate-
rallere ra¤men düflük splanknik ve periferik venöz
direnç; ileri arter ak›m›; hiperdinamik sistemik dola-
fl›m ve artm›fl kardiyak debi nedeni ile portal hiper-
tansif tablo devam eder (1,7,11). Bu sistemik tablonun
solunum sistemine yans›malar› genellikle karaci¤er
hastal›¤› taraf›ndan örtülmektedir. Vurgulanmas› ge-
reken nokta; olgunun yaflam›n› etkileyecek akci¤er
de¤ifliklikleri derecesinin karaci¤er bozuklu¤unun
derecesi ile paralellik göstermemesidir (5). Bu çal›fl-
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mada, endoskopik skleroterapi program›nda olan 16
portal hipertansif çocu¤un solunum fonksiyonlar› de-
¤erlendirilmifltir.

Gereç ve Yöntem

Endoskopik skleroterapi program›nda takipli 16 por-
tal hipertansif çocuk, aileleri bilgilendirildikten ve
izinleri al›nd›ktan sonra, çal›flmaya kat›ld›. Pulmo-
ner fonksiyon testleri Gö¤üs Hastal›klar› Anabilim
Dal›’nda yap›ld›. Her olgudan, ilki yatar pozisyonda,
di¤eri bir saat yatak istirahatini takiben oturur po-
zisyonda olmak üzere oda havas› solunurken iki tane
arter kan gaz› örne¤i al›nd›. Oksijenasyon bozuklu¤u
hafif (PaO2 80-90 mmHg), orta (PaO2 60-80 mmHg)
ve a¤›r (PaO2 <60 mmHg) olarak derecelendirildi.
Ortodeoksi; yatar pozisyondan oturur hale geçildi-
¤inde arter kan gaz› incelemesinde % 10 ve daha faz-
la desatürasyon olarak tan›mland› (5,6). Akci¤er ha-
cimleri, spirometrik de¤erler, maksimum solunum
bas›nçlar› (maksimum ekspiratuar bas›nç=MEP,
maksimum inspiratuar bas›nç=MIP) ve akci¤erin
hemoglobin seviyesine göre düzeltilmifl karbon mo-
noksit difüzyon kapasitesi Sensor Medics Vmax Seri-
es 22 (10) kullan›larak ölçüldü. Tüm olgularda arter
kan gaz› incelemesi yap›ld›. Bunun d›fl›nda kalan
testler, Olgu 4’te, kabul etmemesi sebebiyle uygula-
namad›. Difüzyon testi Olgu 8 ve 10’da; maksimum
solunum bas›nçlar› testi de Olgu 6 ve 8’de, tekrar-
lanmas›na ra¤men uygun bir flekilde yap›lamad›.

Bulgular

Ortalama yafl› 12 (8 yafl-17 yafl) olan dokuz erkek ve
yedi k›z çocuk çal›flmaya kat›ld›. Dokuz olguda int-
rahepatik PHT (befl siroz; üç konjenital hepatik fib-
roz; bir hepatit) ve kalan yedi olguda portal ven
trombozuna ba¤l› ekstrahepatik PHT mevcuttu. Orta-
lama takip süresi 4,5 y›l (1 y›l-10 y›l) olarak belirlen-
di. Ortalama skleroterapi say›s› ve kanama atak say›-
s› s›ras›yla 7 (3-12) ve 3 (0-10) bulundu. Çal›flmada
hiçbir olguda solunum sistemi ile ilgili yak›nma yok-
tu. Olgu 8’de hafif, olgu 2’de orta ve olgu 4’de a¤›r
derecede hipoksemi saptand›. Di¤er çocuklarda Pa-
O2 düzeyi 90 mmHg üzerindeydi. ‹ki hastada (Olgu
2 ve 4) ortodeoksi gözlendi. Akci¤er hacimleri ve
spirometrik de¤erler 15 olguda normal s›n›rlar için-
deydi. MEP, 13 olguda azalm›fl bulundu. MIP, sade-
ce olgu 12’de normal s›n›rlarda iken di¤erlerinde
azalm›flt›. Olgu 16’da normal saptanan DLCO, di¤er
12 hastada düflüktü. Tablo 1 olgular›n tan›lar›n› ve
pulmoner fonksiyon de¤erlendirmelerini göstermek-
tedir.

Tart›flma

Portakaval venöz gradient (bas›nç) 12 mmHg düze-
yini aflt›¤›nda portal venöz sistemin bas›nc›n› düflür-
mek (dekomprese etmek) için portosistemik kollate-
ral dolafl›m aktif hale geçer (1,11,14). Splanknik saha-
da arter sistemindeki ak›m, venöz t›kanmayla efl za-

Tablo 1. Radyoaktif maddenin her iki inguinal bölgede ortalama say›m sonuçlar›. 

Olgu

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10
11
12
13
14
15
16

Tan›

konjenital hepatik fibroz
bilier siroz

konjenital hepatik fibroz
hepatit C

konjenital hepatik fibroz
bilier siroz

Wilson sirozu
kriptojenik siroz

konjenital hepatik fibroz

portal ven trombozu
portal ven trombozu
portal ven trombozu
portal ven trombozu
portal ven trombozu
portal ven trombozu
portal ven trombozu

Yafl, cinsiyet

17, k›z
10, erkek
15, k›z
12, k›z
12, k›z

10, erkek
17, erkek
8, erkek
12, erkek

12, erkek
13, k›z

13, erkek
11, erkek
10, k›z
11, k›z

15, erkek

PHT

intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik
intrahepatik

ekstrahepatik
ekstrahepatik
ekstrahepatik
ekstrahepatik
ekstrahepatik
ekstrahepatik
ekstrahepatik

Hipoksemi

-
orta

-
a¤›r

-
-
-

hafif
-

-
-
-
-
-
-
-

Ortodeoksi

-
+
-
+
-
-
-
-
-

-
-
-
-
-
-
-

MIP

azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

yap›lmad›
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl

azalm›fl
azalm›fl
normal
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

AH ve SD

normal
normal
normal

yap›lmad›
normal
normal
normal
normal
normal

normal
normal
normal
normal
normal
normal
normal

MEP

azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

yap›lmad›
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl

azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

DLCO

azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

yap›lmad›
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl

yap›lamad›
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
azalm›fl
normal

PHT: portal hipertansiyon, AH: akci¤er hacimleri, SD: spirometrik de¤erler, MEP: maksimum ekspiratuar bas›nç, MIP: maksimum inspi-
ratuar bas›nç, DLCO: hemoglobin seviyesine göre düzeltilmifl karbon monoksit difüzyon kapasitesi.

Çocuk Cerrahisi Dergisi 19:13-16, 2005

14



manl› olarak artar. Düflük periferik direnç, artm›fl ile-
ri ak›m, arter-ven ba¤lant›lar›, hiperdinamik dolafl›m
ve artm›fl kalp debisi portal hipertansif sürecin de-
vam etmesine yol açar (1,7,11). Olay birden fazla sis-
temi ilgilendiren bir bozukluk halini al›r. Sirotik ol-
gularda, yo¤un asit ya da hepatopulmoner sendroma
(HPS) ba¤l› hipoksemi ve intrapulmoner flant varl›¤›
ile beliren solunum sistemi de¤ifliklikleri farkl› seri-
lerde % 20-40 olarak bildirilmifltir (5,12). Ventilas-
yon-perfüzyon uyumsuzlu¤u, difüzyon-perfüzyon
bozuklu¤u ve intrapulmoner arter-ven ba¤lant›lar›
HPS olgular›ndaki deoksijenasyonun nedenleridir
(5,12). Sirotik olgularda prekapiller arteriel vazodila-
tasyona ba¤l› olarak özellikle alt loblar ve plevrada
artm›fl say›da küçük periferik vasküler dallanmalar
görüldü¤ü bildirilmifltir (3,4,5,12). Portal hipertansif
tabloya ba¤l› geliflen akci¤er de¤ifliklikleri özellikle
eriflkinlerde incelenmifltir. ‹ngilizce kaynaklarda,
1965’den itibaren yaklafl›k 20 çocuk olguda HPS ta-
n›mlanm›flt›r (2,8,13). Solunum fonksiyon testleri, ka-
raci¤er hastal›¤› varl›¤›nda da hipoksemi nedeni ola-
bilecek birincil akci¤er bozukluklar›n› saptamada
önemlidir (12). Sunulan seride her ne kadar üç olguda
hipoksemi ve iki olguda ortodeoksi gözlense de hiç-
birinde solunum yak›nmas› olmam›flt›r. Bu, büyük
olas›l›kla, karaci¤er hastal›¤›n›n bask›n olmas›yla
iliflkilidir. Öyle ki intrahepatik patolojisi olan bu üç
hastadan biri Child-Pugh C, di¤er ikisi Child-Pugh B
s›n›f›na dahil edilmifltir (2,5,8,12,13). ‹nceleme önce-
sinde küçük periferik havayollar›nda t›kanma bek-
lense de akci¤er hacimleri ve spirometrik de¤erler
normal s›n›rlarda bulunmufl ve birinci solum sistemi
fonksiyon bozuklu¤unun olmad›¤› ortaya konmufltur.
Maksimum solunum bas›nçlar›, bu grup olgulardaki
solunum kas gücünü araflt›rmak amac›yla de¤erlen-
dirilmifl ve düflük bulunmufltur. Bu bulgu, diyafram
fonksiyonlar›nda k›s›tlanman›n göstergesidir. Sunu-
lan olgular›n hiçbirinde yo¤un asit saptanmam›fl ol-
mas›, bu bulgunun kas atrofisi ile iliflkili oldu¤unu
düflündürmüfltür. Difüzyon kapasitesi, ekstrahepatik
grupta bir hasta d›fl›nda, düflük gözlenmifltir. Hipok-
semi ile baflvuran, solunum fonksiyon testleri normal
bulunan ve sadece DLCO incelemesinde azalma gö-
rülen olgular, intrapulmoner vasküler dilatasyon var-
l›¤› aç›s›ndan yüksek riske sahiptir (12). Hipoksemi
ile beraber difüzyon bozuklu¤u, intrahepatik PHT
grubunda iki olguda saptanm›flt›r. Her ne kadar ekst-
rahepatik PHT grubunda HPS’nin tan›mlay›c› kriter-
lerinden karaci¤er hastal›¤› yoksa da, sirotik olma-

yan PHT hastalar›nda da intrapulmoner vasküler di-
latasyonlar bildirilmifltir (9). HPS benzeri böyle bir
tablonun görülmesi, PHT’un, karaci¤er fonksiyon
bozuklu¤undan ba¤›ms›z olarak sorumlu oldu¤unu
gösterir ve sürecin birden fazla sistemi ilgilendiren
bir bozukluk oldu¤unun da belirtisidir. Karaci¤er
hastal›¤› olmayan çocuklardaki difüzyon bozuklu¤u-
nun sebebi splanknik sahadakine benzer flekilde pul-
moner kompartmandaki direkt arteriovenöz flantlar
ve tam oksijenasyona izin vermeyen hiperdinamik
dolafl›md›r (9).

Sunulan seride; karaci¤er tutulumu olsun ya da olma-
s›n, çocuk yafl grubundaki PHT olgular›nda çeflitli
solunum bozukluklar› görülebilece¤i, bunlar›n intra-
hepatik grupta daha a¤›r oldu¤u ve a¤›r derecede hi-
poksemik olgularda bile semptomlar›n bask›lanabile-
ce¤i gözlenmifltir. Sonuç olarak; tüm portal hipertan-
siyon hastalar›nda, altta yatan patolojiden ba¤›ms›z
olarak, solunum sistemi de¤erlendirmesi yap›lmas›
gerekti¤i kan›s›nday›z. Böylece altta yatan birincil
akci¤er hastal›klar belirlenebilir. Arter kan gaz› ince-
lemesi ile difüzyon kapasitesinde saptanacak bozuk-
luk ile HPS tan›s› için gerekli kontrast ekokardiogra-
fi, sintigrafi ve akci¤er biopsisi gibi ileri incelemele-
rin endikasyonlar› konur.
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