Byler Hastasi Pediatrik Olguda
Anestezi Yonetimi
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| OZET

Byler Hastalig1 Progresif Familyal Intrahepatik Kolestaz (PFIC) hastalik grubunun
bir iiyesi olup PFIC 1 olarak bilinen, genetik gegisli formudur. Nadir gériilen
otozomal resesif gecis gosteren metabolik heterojen bir hastaliktir. Etkilenen
¢ocuklarda, bebeklik doneminde baslayan sarilik, kasinti, malabsorbsiyon ve
biiylime gelisme geriliginin oldugu, intrahepatik kolestaz ve ilerleyici hepatik
fibrozisin gériildiigii son dénem karaciger yetmezligine neden olur. Ilerleyen
yillarda karaciger transplantasyonu (KT) gereken hastalar adolesan dénemde
kaybedilir. Bu hastalarda etkin tedavi ortotopik karaciger naklidir. Bizim
olgumuz KT cerrahi programina alinmis 21 aylik kiz ¢ocukta olusan ¢iirtik siit
dislerinin ¢ekimi i¢in uygulanan anestezi yonetimini sunmaktir.

| OLGU

Bu boliimde tartisiimak istenen olgu, KT 6ncesi dis ¢iirtigli nedeniyle pedodonti
tarafindan anestezi altinda dis tedavisi yapilmasi planlanan hasta preoperatif
degerlendirme amagl anesteziyoloji klinigine konsiilte edilmistir. Hastamiz 21
aylik kiz ¢cocugu, 8 kg ( <%3 persentil (p)) agirliginda, 73 cm (< %3 p ) boyunda
viicut kitle indeksi (VKI) %15-%25 p olarak dl¢iilmiistiir. Byler hastaligi tanisy
yasamin ilk aylarinda baslayan kasinti ve sariligin giderek artmasi tizerine 6 aylik
oldugu dénemde gotiiriilldigii Giniversite hastanesinde ATP8B1 gen delesyonu
tespit edilerek konulmustur. Anne ve babanin teyze gocuklar1 oldugu, ailenin 8
yasinda saglikli bir kiz ¢ocuklariin daha bulundugu, hastanin 34 gestasyonel
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Intrahepatik kolestazla seyreden hastalik grubunda anestezi uygulanacak
hastalara anestezi uzmanlarinin; hastalarin laboratuvar, radyolojik goriintiileme,
beslenme profillerini ve klinik evrelerini ayrintili sekilde degerlendirmeli,
uygulanacak cerrahiye de dikkat ederek uygun anestezi yontemi planlamalidir.
Multidisipliner yaklasim ¢ok 6nemlidir. Her durumda, karaciger fonksiyonunun
daha fazla bozulmasini 6nlemek igin hepatotoksik olmayan veya minimum
toksisiteye sahip anestezik ajanlar kullanilmalidir. Dekompanse karaciger
hastalig1 (hipoalbuminemi, uzamis protrombin zamani, asit ve/veya ensefalopati)
varliginda, hipoalbiimineminin ¢ogu iv ajanin protein baglanmasini azalttig
akilda tutularak, bu ajanlarin dozu hastanin yanitina gore titre edilmelidir.
Anestezi yontemi se¢cimi daha sonra planlanan prosediiriin tipine ve siiresine
gore ayarlanmalidir. Hastalar genellikle herhangi bir katabolik duruma kars:
metabolik dekompansasyona yatkindirlar, dolayisiyla preoperatif hazirlik ve
intraoperatif uygun yaklasim perioperatif ve postoperatif sonuglar icin ¢ok
6nemlidir.
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