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HEPATIK ENSEFALOPATI

epatik ensefalopati (HE), akut, subakut

veya kronik hepatoseliiler yetersizlife

bagh gelisen néropsikiyatrik bulgularla
giden tabloya verilen isimdir. Ensefalopati
tablosu portal sistemik santin artigina bagh
olarak gelisir (9).

Subklinik hepatik ensefalopatide rutin nérolo-
jik muayene normaldir, tan1 ancak psikometrik
ve elektrofizyolojik testlerde anormallik sapta-
narak konabilir. Fulminan hepatik yetersizlikte
ise akut karaciffer hastahfina ek olarak ense-
falopati tablosu gorulir.
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Hepatik ensefalopati tablosu sirozlu bir hastada
akut veya kronik olarak goriilebilir. Tablo 1 de
fulminan hepatik vetersizlikle (FHY) kronik
hepatik ensefalopatinin (KHE) ayinc 6zellikleri
gosterilmistir (5).

Klinik

Ensefalopati tablosunda goériilen néropsikiya-
trik bozukluklar, kisilikte veya uyku paterninde
hafif degisiklikler seklinde kendini gostere-
bilecegi gibl derin komaya wvaran biling
degisiklikleri seklinde de kendini gosterebilir.
HE nin en erken bulgulan hastanin sadece
ailesinin ve yakin arkadaslarinin farkedebildigi
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Tablo 1. Fulminan hepatik yetersizlik ve kronik hepatik ensefalopatinin farklan

Fulminan hepatik yetmezlik

Oykii
Baglangig
Mental durum

Genellikle akut

Presipitan faktorler

Karaciger hastahi dykiisii Yok
Semptomlar

Bulanti-kusma Sik

Kann agns ik
Bulgular

Karaciger Kigik-yumusak-hassas

Mutrisyonel durum MNormal

Kollateral dolasim Yok

Asit Yok
Labaratuvar Bulgulan

Serum transaminazlan Cok yiiksek

Koagiilopati var

davrams degisiklikleridir. Ensefalopati tablosu
ilerledikce intellektiiel vetiler hizla geriler,
motor fonksivon bozulur, biling kapanir, koma
geligir. Norolojik muayenede hipertoni, hiper-
refleksi ve Babinski isareti saptanabilir, koma
derinlestikce hipertoni vyerini hipotonivye,
hiperrefleksi yerini derin tendon reflekslerinin
kaybolmasina birakir. HE tablosunda hipomi-
mi, rijidite, hipokinezi, bradikinezi, monoton
konusma, istirahat tremoru ve diskinezi gibi
ekstrapramidal bulgular da goriilebilir (1, 9).

HE nin erken donemlerinde asteriksis siklikla
bulunur. Asteriksis belli bir postiirii devam
ettirememe durumunu tanimlar. Hasta kolunu
:Jirsek ve bilekte ekstansivon, parmaklarda
abdiiksiyon olacak sekilde tutar. Efer asteriksis
varsa parmaklarda ve bilekte istem disi fleksiy-
on-ekstansiyvon hareketleri ortaya c¢ikar. Bu
hareketler hizhi ve aritmik olarak gortiliir. Aym
sekilde bacak fleksorleri ve dilin protriizyon
kaslar da test edilebilir.
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Komava kadar ilerleyebilen mani

Viral enfeksiyon veya hepatotoksinler

Kronik hepatik ensefalopati

Sinsi veva subakut

Komaya kadar ilerleyebilen bilinte
kiintlesme

GI kanama, ekzojen protein, ilaglar,
liremi vs.

Var

Madir
Madir

Biliytik-sert-aginsiz
Kasektik

Kaput medusa goriilebilir
Olabilir

Mormal veva hafif yiiksek
Siklikla var

Tam

Tamda anamnez ve fizik muayene 6nemlidir.
HE ye spesifik klinik ve laboratuvar bulgulan
yvoktur. Hepatoseliiler yetersizlifin varh@ gos-
terilmeli, ensefalopati yapan difer nedenler
ekarte edilmelidir. Hastada sanihk, siv1 retansiy-
onu, kanamaya egilim, asit, abdomende dilate

venler, hipoalbiiminemi, protrombin
zamaninda uzama vardir.
Karaciger fonksiyon testleri  genellikle

anormaldir ancak klinik tablonun agirhindan
beklenen kadar bozuk degildir.Kronik agir
karaciger hastalig1 gérece normal serum enzim-
leri ve orta diizeyde hiperbliribinemi ile seyre-
debilir. Bu hastalarda albiimin ve pihtilasma
faktorleri hastahifin siddetini daha glivenilir
olarak gosterir. Acken alinan arterial kan
amonyak diizeyi klinik tablo ile dnemli dlciide
korelasyon gosterir. Arterial amonyak diizeyi
normal veya hafifce viiksek olsa bile toksin
hipersensitivitesi nedeni ile yine de ense-
falopati gelisebilir (2).
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Tablo 2. Hepatik ensefalopatiyi presipite eden
faktirler

Oral protein alim

Ust gastrointestinal kanama
Konstipasyon

Diyare ve kusma

Didiretik tedavisi
Abdominal parasentez
Hipoksi

Hipotansiyon

Anemi

Hipoglisemi
Sedatif-hipnotik ilaglar
Azotemi

Infeksiyon

Medikal veya cerrahi portal sistemnik sant

Genel cerrahi

Portal-sistemik sant1 arttiran tim faktdrler veya
hepatoseliler fonksiyonu bozan faktorler HE
tablosunun ortaya ¢ikmasin veya agirlasmasim
saglar. Tablo 2 de bu faktorlerin bir kismm gos-
terilmistir (9).

Elektroensefalografide (EEG) yavaslama, dalga
amplittidlerinde artma, trifazik dalgalar goriliir.
Preterminal donemde ise amplitiidler kigtlir-
kaybolur (3, 4, 9). HE tamisinda Bilgisayarh
Beyin Tomogrofisinin yeri yoktur; sadece ayirici
tarnda kullanihr.. Kranial manyetik rezonans
gorintiillemenin de HE tamsinda yeri yoktur
ancak sirozlu hastalarda karakteristik MRG
degisiklikleri gortilebilir MRG ile T1 agirhikh
imajlarda bilateral pallidal hiperintensiteye
nigral wve dental niikleuslardaki benzer
“degisiklikler eslik edebilir. Bu MRG degisilikleri
hepatik ensefalopatinin agirhg ile deil
hepatoseliiler yetersizlifin derecesi ile korelasy-
on gosterir (9).

Yine endojen benzodiazepin ligandlarinin da
tabloya katkis: vardir (2, 9).
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Tedavi

HE tedavisinin ana kurallann sunlardir: 1.
Presipitan faktorlerin diizeltilmesi; 2. Barsaktan
nitrojen absorbsiyonunun azaltilmasi (purgatif
ajanlar  kullamimi, oral protein aliminin
azaltilmas: ile). 3. Portal sistemik santin
azaltilmas: ki bu pratik degildir; 4. Beyne direkt
etkisi olan ilaglann kullanilmasi; bu hala
deneysel asamadadir. Bir santral benzodiazepin
reseptér  antagonisti  olan  flumazenil
verildifinde HE tablosunun hastalarin % 60
inda diizeldidi gosterilmistir. Parenteral formu-
nun etkisi kisa siirelidir, 1V infliizyon seklinde
veya oral verilebilir.

SEREBRAL ODEM VE KAFA iCi BASINC
ARTMASI

Serebral ddem wve kafa i¢i basing artisi kronik
karaciger hastalifinda nadiren gériiliir. Bu tablo
daha ¢ok fulminan hepatik wyetersizlifin bir
komplikasyonudur. Kafa i¢i basinci akut veya
kronik olarak arttifinda cerebral wvaskiiler
vapilara basi ile iskemi olusabilir. Herniasyon
gelisebilir; herniasyon fulminan hepatik yeter-
sizlikteki en vaygin 6liim nedenidir. Kafa ici
basinci arttifinda hastada psikomotor ajitasy-
on, hipertansiyon, hiperventilasyon, Kkusma,
kas tonusunda artig goralur (9).

WILSON HASTALIGI

Wilson hastalifii nadir gorilen otozomal resesif
gecisli bir hastahiktir. Bakir metabolizmasindaki
bozukluk sonucu gelisir.Karacigerde bakir
depolanmasi sonucu akut veya kronik hepatit,
multilobuler siroz wve splenomegali gorilir.
Bobrekte bakir birikimi sonucu bébrek fonksiy-
onlan da etkilenir (6).

Hastahin ilk norolojik belirtileri ekstremiteler
veya basta goriilen tremor, hareketlerde
vavaslama, disartri, disfaji, disfoni, ekstremitel-
erde koreik hareketler, distonik postiir seklinde
olabilir. Serebeller ataksi ve intansivonel tremor
genellikle tabloya eklenir. Hastalik ilerledikgce
agzr sintir gibi aqik kahir, rijidite ilerledikge
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tzurlilliik artar, hasta hi¢c konusamaz, immobil
hale gelir. Hastalanin yaklasik % 6 sinda epilep-
tik nébetler goriiliir.

Hastalarin yaklagik 1/3 tinde psikiyatrik bozuk-
luklar veya davrams degisiklikleri goriiliir.
Emosyonel labilite, impulsif, antisosyal
davramslar, sizofreniye benzer semptomlar,
kognitif bozukluklar goriilebilir. Psikiyatrik
semptomlar nérolojik tablonun agirhg ile kore-
lasyon gosterir (9).

Hastalifin pir hepatik evresinde Kayser-
Fleischer halkas1 goriilmeyebilir ancak ndorolo-
jik bulgularnin gelistiinde Kayser-Fleicher
halkas1 mutlaka goriliir. Serum seruloplazmin
diizeyi 20 mg/dl den azdir, ancak hastalanin %
5 inde seruloplazmin diizeyi normal olabilir.
Serum bakirt disiik, (10uM/ml den az) idrar ile
bakir atilim yiiksektir (100mikrog/24 saat den
fazla).  Hastalanin  c¢ofunda  persistan
aminoasidiiri vardir. Karaciger fonksiyon test-
leri genellikle anormaldir. Tamda bazen
karacifer biyopsisi, radyoaktif Cu ile metaboliz-
ma ¢ahismalan gerekli olabilir. BBT de lateral
ventrikiiller, 3. ventrikiil, serebral ve serebeller
sulkuslarda genisleme lentikiiler niikleusun
posterioru, red niikleus ve dentat niikleusda
hipodens goriiniim saptanabilir. Bu striiktiirel
degisiklikler MRG ile daha sensitif olarak gos-
terilir.

Tedavi

Tedavi 6miir boyu siirer. D-penisilamin 4x250-
500mg dozda verilir. Tedaviye 25 mg/giin oral
pridoksin, d-penisilaminin antipridoksin etki-
dini dnlemek i¢in eklenir. Hastalann yaklasik %
20 sinde tedavinin ilk 4 haftasinda norolojik
semptomlar kétiilesir. Nadiren tedaviye baslan-
mas1, norolojik disfonksivonun ortaya
¢ikmasina neden olur. Alternatif bir yaklasim
tedaviye diisiik dozda baslanmasi, dozun
yavagca arttinlmasidir. Tedaviye kesinlikle ara
verilmemelidir. Tedavide ikinci secenek tri-
entindir; dipenisilaminin verilemedifi durum-
larda kullanilir. D-penisilamini ve trientini tol-
ere edemeyen hastalara oral ¢inko preperatlan
verilir. Diyette bakir alimm kisitlanmalidar (9).

KOLESTATIK HASTALIKLAR

Intra veya ekstrahepatik kolestatik hastaliklarda
kasint1 goriiliir. Kolestasiste gorilen kagintinmin
etyolojisi heniiz netlesmemistir. Bununla ilgili
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olarak ileri siiriilen hipotezlerden biri
kasintimin santral olarak olustugudur. Bu
hipotezi destekleyen 3 kamit vardir: 1. opioid
agonistleri 6rnegin morfin santral mekanizma
ile kasintiva neden olur; 2. kolestasisde santral
opioiderjik tonus artar; 3. opioid antagonistleri
kolestasisi dizeltir (9).

KRONIK NONWILSONIAN
HEPATOSEREBRAL DEJENERASYON

Bu hastalarda her bir hepatik koma epizodun-
dan sonra residiiel nérolojik anormallikler kalr.
Hastalanin az bir kismunda koma epizodlan
olmaksizin nérolojik anormallikler goriilebilir.
Her iki durumda da willar gectik¢e nérolojik
tablo kotiilesir. Bu tablonun hepatik ense-
falopatiye neden olan toksinlere uzun siire
maruz kalma sonucu gelistifi diistiniilmektedir.
Serum amonyak diizeyi yilikselmistir veya
amonyak tolerans: bozulmustur (14).

Baslangic bulgulan tremor, yiiz ve ekstremitel-
erde aritmik seyirmeler olabilir. Zaman gectikge
disartri, ataksi, dzellikle yiiz, boyun ve omuzlar-
da koreoatetoid hareketler goriiliir,. Mental
fonksivonlarda yavaslama, kortikospinal trakt
tutulumuna ait bulgular, rijidite, nistagmus,
myoklonus EEG de diffiiz yavaslama goriiliir.
Bunlann hepsi akut hepatik ensefalopatide de
(AHE) goriiliir ancak AHE de bu bulgular ense-
falopati tablosu gectikten sonra diizelirler.

Hepatoserebral dejenerasyonun diger bulgu-
lar1 olmaksizin myelopati bulgulan da
gortlebilir. Bu hastalarda ensefalopati tablo-
suna ait bulgular diizeldikten sonra spastik
paraparezi bulgular devam eder, karakteristik
olarak takip eden ensefalopati epizodundan
sonra kotiilesir (5).

REYE SENDROMU

Bu sendromun viral hastalik nedeniyle aspirin
kullanan c¢ocuklarda gelistigi bildirilmistir.
Latent bir periyoddan sonra bulanti, kusma
delirium, konviilsivon ve koma ile karakterize
norolojik bozulma goriliir. Karaciger sikhikla
palpabldur.

Hipoglisemi, hepatik transaminaz dizeylerinde
artma, protrombin zamaninda uzama, hiper-
ammonemi, plazma vag asitlerinde artis sap-
tanir (7, 8).
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PANKREATIK ENSEFALOPATI

Akut pankreatidde ensefalopati tablosu bildiril-
mistir. Ancak genellikle akut pankreatidde
norolojik anormallik goriilmez. Ensefalopatisi
olan akut pankreatidli hastalarda BOS (beyin
omurilik sivisy) lipaz konsantrasyonu ense-
falopatisi olmayanlara gore yiiksek
bulunmustur (10, 11).

PORFIRI

Akut intermittant porfiri, herediter koproporfiri
ve variegate porfiri noérolojik semptomlara
neden olur. Akut intermittant porfiride porfo-
bilinojen deaminaz eksikligi vardir. Idrarda
gama amino levulonik asit ve porfobilinojen
atihim artar. Herediter porfiri koproporfirinojen
oksidaz eksiklifi sonucu gelisir. Variagate porfiri
protoporfirin oksidazin parsiyel eksiklifi sonu-
cu gelisir.

Abdominal agn en sik gorilen yakinmadir;
otonomik noropati ve barsak dilatasyonu sonu-
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