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ÖZET

Byler Hastalığı Progresif Familyal İntrahepatik Kolestaz (PFIC) hastalık grubunun 
bir üyesi olup PFIC 1 olarak bilinen, genetik geçişli formudur. Nadir görülen 
otozomal resesif geçiş gösteren metabolik heterojen bir hastalıktır. Etkilenen 
çocuklarda, bebeklik döneminde başlayan sarılık, kaşıntı, malabsorbsiyon ve 
büyüme gelişme geriliğinin olduğu, intrahepatik kolestaz ve ilerleyici hepatik 
fibrozisin görüldüğü son dönem karaciğer yetmezliğine neden olur. İlerleyen 
yıllarda karaciğer transplantasyonu (KT) gereken hastalar adolesan dönemde 
kaybedilir. Bu hastalarda etkin tedavi ortotopik karaciğer naklidir. Bizim 
olgumuz KT cerrahi programına alınmış 21 aylık kız çocukta oluşan çürük süt 
dişlerinin çekimi için uygulanan anestezi yönetimini sunmaktır. 

OLGU

Bu bölümde tartışılmak istenen olgu, KT öncesi diş çürüğü nedeniyle pedodonti 
tarafından anestezi altında diş tedavisi yapılması planlanan hasta preoperatif 
değerlendirme amaçlı anesteziyoloji kliniğine konsülte edilmiştir. Hastamız 21 
aylık kız çocuğu, 8 kg ( <%3 persentil (p)) ağırlığında, 73 cm (< %3 p ) boyunda 
vücut kitle indeksi (VKİ) %15-%25 p olarak ölçülmüştür. Byler hastalığı tanısı; 
yaşamın ilk aylarında başlayan kaşıntı ve sarılığın giderek artması üzerine 6 aylık 
olduğu dönemde götürüldüğü üniversite hastanesinde ATP8B1 gen delesyonu 
tespit edilerek konulmuştur. Anne ve babanın teyze çocukları olduğu, ailenin 8 
yaşında sağlıklı bir kız çocuklarının daha bulunduğu, hastanın 34 gestasyonel 
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İntrahepatik kolestazla seyreden hastalık grubunda anestezi uygulanacak 
hastalara anestezi uzmanlarının; hastaların laboratuvar, radyolojik görüntüleme, 
beslenme profillerini ve klinik evrelerini ayrıntılı şekilde değerlendirmeli, 
uygulanacak cerrahiye de dikkat ederek uygun anestezi yöntemi planlamalıdır. 
Multidisipliner yaklaşım çok önemlidir. Her durumda, karaciğer fonksiyonunun 
daha fazla bozulmasını önlemek için hepatotoksik olmayan veya minimum 
toksisiteye sahip anestezik ajanlar kullanılmalıdır. Dekompanse karaciğer 
hastalığı (hipoalbuminemi, uzamış protrombin zamanı, asit ve/veya ensefalopati) 
varlığında, hipoalbümineminin çoğu iv ajanın protein bağlanmasını azalttığı 
akılda tutularak, bu ajanların dozu hastanın yanıtına göre titre edilmelidir. 
Anestezi yöntemi seçimi daha sonra planlanan prosedürün tipine ve süresine 
göre ayarlanmalıdır. Hastalar genellikle herhangi bir katabolik duruma karşı 
metabolik dekompansasyona yatkındırlar, dolayısıyla preoperatif hazırlık ve 
intraoperatif uygun yaklaşım perioperatif ve postoperatif sonuçlar için çok 
önemlidir.
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