1. Bilier atrezi: Bilier atrezi karaciger ici ve karaciger digi safra yollarinin
ilerleyici, fibrozisle giden safra yollarinin tikanikligina bagli olusan hastaliktir. Uzak dogu ve
Asya'da 5000 canli dogumda bir gériiliirken batiya geldikge bu oran azalir ingiltere'de 17000
dogumda bir olarak rapor edilmistir. Camci macunu seklinde agik renkli kaka yapma, koyu
renkli idrar, karaciger ve dalakta blyime ve degisik derecelerde karaciger yetmezligi ile
giden bir hastaliktir. Bu hastalar dogumdan sonra normal renkte kaka yapabilirler. Bu
hastalar tedavi edilmezlerse karacigerde ilerleyici fibrozis, portal hipertansiyon, son dénem
karaciger hastaligi ve yasamin ilk 2 yil iginde 6lim gerceklesir. Bu hastalikta ERKEN TANI
cok kritiktir. Kasai portoenterostomi (KPE) ameliyati ile safra yollari yeniden dizayn edilir. Bu
ameliyat yasamin ilk 2-3 ayi icinde yapilmalidir.En iyi sonugclar ilk 30-45 gun icinde yapilirsa
alinir. KPE ameliyati ilk 60 gun icinde yapilirsa % 70-80 oraninda, 60-90 gun iginde yapilirsa
%40-50, 90. gunden daha buyuk bebeklerde % 25 oraninda basari elde edilir. Basari
ameliyat sonrasi yesil renkte kaka yapma ile degerlendirilir. 90 gunden daha blyuk
cocuklarda eger siroz tablosu yoksa da KPE ameliyati yapilmalidir. Sirotik ve ¢cok geg tanili
hastalarda ilk tedavi karaciger nakli olarak degerlendirilebilir. Bilier atrezi de ameliyat yasi
yaninda dalak malformasyonlari varsa, sik kolanjit geciriyor ise, 3 ay icinde bilirubin
dizeyleri 2 mg/dI'nin altina dismiyorsa bu bulgularda kéti prognoz ile iligkilidir. Ameliyat
yapan merkezin ve cerrahin deneyimide sagkalim ile iligkilidir, yilda en az bes KPe ameliyati
yapilan karaciger ve safra yollari cerrahisinde deneyimli merkezlerde basari orani daha
yiksektir. Ug klinik fenotip mevcuttur. En sik goriilen tipi, dogumdan sonra ortaya ¢ikan,
sendromsuz izole atrezi hastalaridir, %70-80 bu hasta grubu goériliir. ikinci tip embriyonal
(fetal veya konjenital form) tiptir. Bu grupta karaciger disi anomaliler vardir. Dalak yoklugu,
birden fazla dalak, malrotasyon, ince bagirsak atrezileri, pankreatobilier bileske anomalileri,
portal ven ve hepatik arterin pozisyonuna baglh anormallikler ve kalp hastaliklar (situs
inversus) ile beraber olabilir. Bu grupta CFC-1 geninde mutasyon vardir.Bu mutasyon
bagirsak ve kalp anomalileri ile iliskilidir. Cok nadir gérilen Gglncu bir fenotipte %5 oraninda
gorulen kistik bilier atrezidir. Ortak safra yolunda atrezi vardir antenatal USG de taninir ve
eski siniflamada dizeltilebilen tip olarak adlandiriimistir, cerrahi tedaviye cevap ¢ok daha
iyidir. Ameliyat oncesi bazen tani konulmasinda zorluk oldugu durumlarda karaciger
biyopsisi yapilir. Ameliyat dncesi biyopsi alindijinda 2 cm uzunlugunda 0.2 mm ¢apinda
doku pargasi alinmalidir. Bu biyopsinin bilier atrezi tanisi koydurtma orani %90 olup bu orani
genelde %60 hastada saglar. Ameliyatta da biyopsi alinir ve karacigerin durumu hakkinda
sahibi olunur.

Ayirici tanida parenteral nutrisyon iligkili hepatopati, koledok kisti, Alagille sendromu,
alfa-1 antitripsin eksikligi, multidrug resistance protein-3 (MDR-3) gen defisiti, kistik fibrozis,
neonatal kolanjit ve diger mekanik tikaniklik yapan sebepler sayilabilir. Sonug¢ olarak bilier
atrezi, yenidogan ve bebek hastalarda gorulen kompleks ilerleyici bir hastaliktir. Tedavisi
karaciger ve safra yollari cerrahisinde deneyimli cocuk cerrahlari tarafindan yapilmalidir.
Roux en Y portoenterostomi ameliyati yapiimasi gerekir. Ozellikli bir karaciger ameliyatidir.
Karacigerin damarlarina zarar vermeden, portal bdlge uygun sekilde hazirlanarak bu
ameliyat yapilmalidir. Ameliyatin basarisi igin hastanin yasinin kig¢lk olmasinin yaninda
cerrahinda deneyimli olmasi ve merkezilesmenin olmasi gerektigi uluslararasi yazilarda
belirtilmistir. Uygun tedaviye ragmen yinede karaciger yetmezligi gelisebilir.



