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Amag: Beslenme durumu, kronik karaciger hastahig1 olan ¢ocuklarda
prognostik bir belirte¢ olarak kabul edilmistir. Dizinde, Wilson hastala-
rinda yetersiz beslenme ve mikro besin eksikliginin siklig1 ve prognos-
tik etkilerini aragtiran ¢ahsmalarin eksikligi nedeniyle merkezimizde
izlenen 94 Wilson hastasini geriye déniik olarak incelemeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Galismarmiza 2006-2017 yillar1 arasinda Inénii
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Bes-
lenme bélimiinde 94 Wilson hastalikli cocuk alindi. Bu hastalarin
nutrisyonel durumunu degerlendirebilmek icin, bagvuru sekilleri,
antropometrik 6l¢timleri, laboratuvar bulgular, prognostik etmen-
leri geriye doniik olarak incelendi.

Bulgular: Hastalar demografik 6zelliklerine gore degerlendirildigin-
de yas ortalamasi: 9,11+3,2 (3,5-17) ve kiz/erkek orani 40/54 idi. Yas or-
talamasi asemptomatik hastalarda semptomatik olanlardan anlaml
olarak diisiik bulundu (p<0,001). Hastalarda tiim degiskenler birlik-
te degerlendirildiginde 43 hastada (%45,7) malniitrisyon saptandu.
Fulminan Wilson hastalarinda nérowilson hastalarina gére boy ve
kilo Z skorlarinda istatiksel olarak anlaml yiikseklik vardu. (sirasiyla,
p=0,045, p=0,019) Hipokalsemi, hipofosfatemi, hipoiirisemi, hipo-
albuminemi ve anemi kolestazli hastalarda kolestazi olmayanlara
oranla istatiksel olarak daha sik gériildii (p=<0,001). Vitamin A, E
kolestazi olanlarda olmayanlara kiyasla daha diisiiktii (p<0,05). Hipo-
kalsemi, hipofosfatemi ve hipotirisemi fulminan grupta daha yiiksek
oranda saptand: (p<0,001). Mortalite skorlarina gére bakildiginda
(Dhawan, model for end-stage liver disease ve Child-Pugh); Morta-
litesi yiiksek olan hastalarda, boy Z skoru yiiksek bulundu (p<0.05).

Cikarimlar: Wilson hastaliginda biiylimenin degerlendirilmesinde
ayrintil antropometrik 6l¢iimlerin yaninda vitamin, eser elementler
ve elektrolitlerin de yakindan izlenmesi gerekmektedir..

Anahtar sozcukler: Beslenme, cocuk, Wilson’s hastalig1

Abstract

Aim: Nutritional status was accepted as a prognostic marker in
children with chronic liver disease. In the literature, we aimed
to retrospectively investigate 94 Wilson patients followed in our
center due to the lack of studies investigating the frequency and
prognostic effects of malnutrition and micronutrient deficiency in
Wilson’s patient.

Material and Methods: Our studies included 94 Wilson’s disease
children in the Department of Child Gastroenterology, Hepatology
and Nutrition of Inonu University Faculty of Medicine between
2006-2017. Presentation patterns, anthropometric measurements,
laboratory findings and prognostic factors of these patients were
analyzed retrospectively.

Results: The mean age of the patients was 9.11+3.2 (3.5-17) and
the female/male ratio was 40/54. Mean age was lower in asymp-
tomatic patients (p=0.000). According to all parameters, malnu-
trition was detected in 43 patients (45.7%). Fulminant Wilson’s
disease had higher height and weight z scores than nerowilson
patients (p=0.045, p=0.019, respectively). Hypocalcemia, hypophos-
phatemia, hypouricemia, hypoalbuminemia and anemia were
more common in patients with cholestasis than without cholesta-
sis (p<0.001). Vitamin A and E are lower in patients with cholesta-
sis than without cholestasis (p<0.05). Hypocalcemia, hypophos-
phatemia and hypo-uricemia were found higher in the fulminant
group (p<0.001). According to mortality scores (Dhawan, Model
for end-stage liver disease and Child-Pugh). In patients with high
mortality, height Z score was found to be high (p<0.05).

Conclusion: In Wilson'’s disease assessment of growth, detailed an-
thropometric measurements as well as vitamin, trace elements and
electrolytes should be closely monitored.
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Giris

Beslenme durumu, kronik karaciger hastaligi olan co-
cuklarda prognostik bir belirte¢ olarak kabul edilmis ve
“Pediatric End-Stage Liver Disease (PELD)” skorlama
sistemine degiskenlerden biri olarak alinmigtir. Kronik
karaciger hastaliginin (KKH) beslenme durumuna etkisi;
karaciger hastaliginin baglangi¢ yasi, nedeni ve sidde-
tine baglidir. Nutrisyonel durum ile KKH arasinda c¢ift
yonli bir etkilesim vardir. Kronik karaciger hastalig:
siklikla malniitrisyona neden olurken malniitrisyon da
karaciger hastaliginin seyrini olumsuz yénde etkiler (1).
Bu ¢ocuklarda beslenme destegi yasam kalitesini, nakil
sonrast sag kalimi artirirken, ragitizm, ciddi kas kaybi
ve hemorajik hastalik gibi ciddi komplikasyonlar: énler.
Son dénem karaciger hastalig1 olmayan cocuklarda bile,
osteopeni ve mikro besin yetersizligi gibi komplikas-
yonlar 6nlemek icin beslenme durumunun degerlen-
dirmesi ve miidahalesi gereklidir (1-3).

Wilson hastaligi (WH), tarama ile saptanan asemptoma-
tik seklinden son dénem karaciger hastaligi tablosuna
kadar ¢ok farkli bulgular: ve seyri olan bir hastaliktir. Di-
zinde KKH'l1 cocuklarin beslenme durumunu inceleyen
calismalar olmasina ragmen, metabolik KKH nedenle-
rinden biri olan WH’de malniitrisyon sikligini ve prog-
nostik etkisini aragtiran bir ¢aligma bildigimiz kadariyla
yoktur. Bu nedenle merkezimizde izlenen WH’li 94 co-
cuk olgunun niitrisyonel durumunu ve malniitrisyonun
seyri iizerine etkisini geriye déniik olarak incelemeyi
amacladik.

Gereg ve Yontemler

Caligmamiza Inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Mer-
kezi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
Bilim Dali’'nda 20062017 yillar1 arasinda Leipzig (2001)
tani skorlama sistemine gore dért ya da daha fazla puan
ile tan1 konulan WH’li 94 cocuk olgu alindi. Hastane-
mizde 2006-2017 yillar1 arasinda WH icin genetik ana-
liz yapilamadigindan, hastalar diger bulgulara (dustik
serum seruloplazmin diizeyi (0,1-0,2 g/L ya da <0,1 g/L),
yiksek 24 saatlik idrar bakir1 (normalin iist sinirinin =2
kat1 ya da D-penisilamin sonras1 normalin iist sinirin-
dan >5 kat), Kayser-Fleischer halkas: varlig, yiiksek ka-
raciger kuru bakir agirhig: (>250 mg (>4 mmol)/g kuru
agirlik), nérolojik semptom, coombs negatif hemolitik
anemi varliina gore tanm aldilar (4). Hastalar bagvuru
belirti ve bulgularina gére dort farkl grupta siniflandi-
rild1 (4-7).

Asemptomatik WH: Herhangi bir yakinmasi olmayan,
aile taramas: sonucunda saptanan ya da asemptoma-
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tik transaminazemi nedeniyle arastirilan ve WH tanisi
alan grup.

Kronik WH: Wilson hastalig1 nedeniyle izlenen ve kronik
karaciger yetmezligi bulgular (albiimin disukligi, in-
ternational normalized ratio (INR) yiiksekligi, asit, 6zo-
fagus varisi, karaciger biyopsisinde ileri evre fibrozis ve
sirotik degisiklikler gibi) olan hasta grubu.

Fulminan WH: Bu grup cocuk akut karaciger yetmezli-
gi calisma grubu (8-10) élciitlerine gore tanimlandi: 1)
Kronik karaciger hastalig1 bulgusu olmayan ¢ocuklar, 2)
Akut karaciger hasarinin biyokimyasal kanitlari, 3) Kara-
ciger kékenli koagtilopati (klinik ansefalopati varliginda
K vitaminine cevapsiz protrombin zamani (PT) =15 s ya
da INR =1,5; olmas: ya da klinik ansefalopati bulunsun
ya da bulunmasin K vitaminine cevapsiz PT =20 s ya da
INR =2 olmasu).

Norowilson: Norolojik semptom ve bulgularla kendini
g6steren WH grubunu igerir.

Hastalarin beslenme durumunu degerlendirmek icin
dosyalarindan agirlik ve boy 6l¢timleri tarandi. Agirhik Z
skoru, boy Z skoru, boya goére agirlik (BGA) Z skoru, vii-
cut kitle indeksi (VKI) Z skoru, Diinya Saglik Orgiitiiniin
(WHO) verileri kullanilarak hesaplandi. Agirlik Z skoru,
boy Z skoru, BGA - VKI Z skoru -2 altinda olan hasta-
lar sirasiyla diisiik agirhikli, kronik malniitrisyonlu (kisa
boylu) ve akut malniitrisyonlu kabul edildi. Viicut agirli-
g1, boy, BGA, VKI degiskenlerinden herhangi birinde Z
skoru -2'nin altinda olan hastalar malniitrisyonlu kabul
edildi. Viicut kitle indeksi Z skoru >2 olanlar kilolu/obez
olarak kabul edildi.

Yasa gore agirhik (YGA) %90’dan diisiik olan ve 6demi ol-
mayan hastalar beslenme yetersizligi kabul edildi. Yasa
gére agirhigy %89-75 olan hastalar hafif malniitrisyon,
%74-60 olan hastalar orta malniitrisyon, <%60 olan has-
talar agir malniitrisyon olarak degerlendirildi.

Biyokimyasal degiskenlerden albiimin, A, E, D vitamin-
leri ve kalsiyum (Ca), fosfor (P) degerleri tarandi.

Diizeltilmisg serum total kalsiyum seviyesinin <9 mg/dL
ya da <2,12 mmol/L olmas: hipokalsemi, fosfat seviyesi-
nin <2,5 mg/dL (0,8 mmol/L) olmas: hipofosfatemi, se-
rum magnezyum konsantrasyonunun <0,66 mmol/L'nin
(L6 mg/dL) olmas:1 hipomagnezemi, serum {irik asit
konsantrasyonunun <2,0 mg/dL olmasin: hipotiirisemi,
serum albiimin diizeyinin <35 g/L ya da 3,5 mg/dL olma-
sin1 hipoalbiminemi, serum retinol konsantrasyonlar:
<0,70 pmol/L ise A vitamini eksikligi, serum 25-hydroxy-
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vitamin D (25 (OH) D) diizeyinin 20 ng/mL (50 nmol/l)
altinda olmas1 D vitamini eksikligi, plazma E vitamini
seviyesinin (a-tokoferol) <5 pg/mL (11 pmol/l) olmasini E
vitamini eksikligi, folik asit diizeyi <4 ng/mL olmas folik
asit eksikligi olarak tanimlandi (11-19).

Prognostik degerlendirme pediatric end-stage liver di-
sease (PELD), model for end-stage liver disease (MELD),
Child-Pugh (CHILD) ve Dhawan skorlarina gore yapil-
di. Ancak PELD skoru <12 yag tiim hastalarda bakilirken,
MELD skoru 12 yas lizeri hastalarda bakild: (20-22). Ca-
lismamiz Helsinki ilkelerine uygun olarak hazirland:.
Calisma i¢in kurumsal etik kurul onay: alind1 (2017 Etik
kurul no: 22-2.)

Calismamiz geriye doniik dosya taramas: oldugundan
hastalardan bilgilendirilmis onam formu alinmad.

istatiksel ¢dziimleme

Statistical Package for the Social Sciences for Windows
(SPSS Inc., Chicago) 16.0 paket programu kullanilarak
yapildi. Siirekli degiskenlerin kargilagtirilmasinda para-
metrik test kullandigimizdan veriler ortalamasstandart
sapma olarak gésterildi. Kategorik degiskenler ise ortan-
ca (n) ve yiizde (%) olarak gosterildi. Sayisal degisken-
lerin normal dagilim gosterip gostermedigi Kolmogrov
Smirnov testi ile incelendi. Normal dagilim gésteren pa-
rametreler icin Student’s T-testi ya da tek yonlii varyans
analizi (ANOVA), normal dagilim géstermeyen paramet-
reler icin Mann Whitney U-testi veya Kruskal Wallis testi
kullanildi. Istatistiksel snemlilik testi olarak ki-kare testi,
Student’s t-testi ya da Mann Whitney U-testi kullanildi.
P degeri <0,05 saptanan degerler istatistiksel olarak an-
lamli kabul edildi.

Bulgular

Hastalar demografik 6zelliklerine gére degerlendiril-
diginde yas ortalamasi; 9,11+3,2 (3,5-17 yas) ve kiz/erkek
orani 40/54 idi. Yas ortalamasi asemptomatik hastalarda
diger bagvuru sekillerine oranla anlamli olarak diigiik
bulundu (p<0,001). Bu hastalarin 14’ti (%41,1) aile tara-
masinda saptandi (Tablo 1).

Hastalarin en sik yakinmasi sarilik (%51), en sik fizik baki
bulgular1 hepatomegali (%57) ve splenomegali (%52) idi.
Sarilik, hepatomegali, splenomegali ve asit goriilme
orani fulminan ve kronik WH’li hastalarda diger bas-
vuru gekillerine oranla anlamli olarak yiiksek bulundu
(p<0,001). Hastalar arasinda agirlik Z skoru -2 standart
sapma (SDS) altinda olan alt1 hasta (%6,7), >2 SDS olan
dort hasta (%4,4) ve normal SDS’si olan 80 hasta (%88,9)
vardi. Boy Z skoru -2 SDS altinda olan yedi hasta (%7,9),
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>2 SDS olan ti¢ hasta (%3,4) ve normal SDS’si olan 79
hasta (%88,8) vardi. Viicut kitle indeksi Z skoru -2 SDS
altinda olan 10 hasta (%11,2), >2SDS olan sekiz hasta (%9)
ve normal SDS’si olan 71 hasta (%79,8) mevcuttu. Hasta-
lar BGA Z skoruna goére degerlendirildiginde; ti¢ hasta
(%3,2) -2 SDS altinda, ti¢ hasta (%3,2) 2 SDS tizerinde, 83
hasta (%88,3) ise normal sinirlar icerisinde idi. Hastalar
yasa goére agirhk yiizdelerine gore degerlendirildigin-
de; 22 hastada (%23,4) beslenme yetersizligi, 33 hastada
(%35,3) hafif malniitrisyon, dokuz hastada (%9,6) orta
malntitrisyon saptandi. Agir malniitrisyon hi¢bir hasta-
da yok idi. Tiim degiskenler birlikte degerlendirildigin-
de 43 hastada (%45,7) malniitrisyon saptandi (Tablo 1).

Olgularin 62’sinde (%66) en az bir tane agirhik paramet-
resini etkileyecek etmen (Hepatomegali, splenomegali,
hepatosplenomegali, asit) vardi. Bu etmenlerden en az
birini iceren ve icermeyen hastalar arasinda kilo, boy,
BGA, VKi Z skorlar1 degerlendirildiginde iki grup arasin-
da istatiksel fark saptanmadi (sirasiyla p=0,144, p=0,146,
p=0,353, p=0,173).

Basvuru sekline gére gruplar arasinda ortalama VKI ve
BGA Z skoru agisindan anlaml bir fark yoktu (sirasiyla
p=0,34, p=0,159). Boy ve agirliga gore degerlendirildigin-
de fulminan WH grubunda nérowilson hastalarina gére
Z skorlarinda istatiksel olarak anlaml yiikseklik vard:
(swrastyla, p=0,045, p=0,019) (Tablo 2). Bagvuru sekillerine
gore malniitrisyon olup olmamasina gére degerlendiril-
diginde agir malniitrisyon hig bir hastada yok idi. Hafif
ve orta malniitrisyonlu hasta sayis1 33 (%35,1) idi. Has-
talarin 52’sinde (%55,3) malniitrisyon yoktu. Bu degerler
ki kare testi ile degerlendirildiginde istatiksel olarak an-
lamli bulundu (p=0,014). Tedavi sonras: malniitrisyonu
olan ve olmayan hastalar bagvuru sekline gére deger-
lendirildiginde gruplar arasinda anlaml bir fark yok idi
(p=0,605) (Tablo 2).

Kolestaz: olan hasta sayisi 46 (%48,9) iken kolestaz1 ol-
mayan hasta sayis1 48 (%51,1) idi. Kolestazi olan hasta-
larda agirlik, boy ve VKI Z skorlar kolestaz1 olmayanlara
gore anlamh olarak yiiksek saptandi (sirasiyla p=0,006,
p=0,005, p=0,020). Bu durumla baglantili olarak koles-
tazli hastalarda beklenildigi gibi organomegali ve asit
kolestazi olmayanlara oranla istatistiksel olarak yiiksek
saptandi (p=<0,001). A ve E vitaminleri diizeyleri kolesta-
z1 olanlarda olmayanlara kiyasla daha disiiktii (sirasiyla
p=0,028, p=0,030). D vitamini ve folik asit diizeylerinde
iki grup arasinda anlaml fark yoktu (sirasiyla, p=0,894,
p=0.628). Hipokalsemi, hipofosfatemi, hipoiirisemi, hi-
poalbuminemi ve anemi kolestazli hastalarda kolestazi
olmayanlara oranla istatiksel olarak daha sik goérildu
(p<0,001) (Tablo 3).
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Tablo 1. Hastalarin basvuru sekline gére beslenme parametreleri ve laboratuvar bulgularinin degerlendirilmesi

Asemtomatik  Akut-fulminan Kronik Nérowilson Toplam p
(34) (24) (25) (11) (94)
MediantSDS MedianSDS MedianSDS MediantSDS  Median+SDS
Yas (ortalama) 7,66+3,240. 8,64+2,70 10,58+3,13p 11,27+1,55B 9,11+3,20 <0,001
Serum bakir diizeyi 24,12+20,31y 126,75+80,68x 45,28+32,99y 38,25+22,60y 62,11+63,77 0,002

24 saat idrar

bakir diizeyi 380,72+403,20y 1691,58+1589,98x 800+1000,89y 562,36+334,78y  854,35+1114,24  <0,001
n—% n—% n—% n—% n—%
Cinsiyet (K/E) 12353 13-54,2 10-40 5-45,5 40-42,5 0.540
22-64,)] 11-45,8 15-60 6-54,5 54-57,5 ’
Diigiik kilo 1-3 141 3-12 1-9 66,4 0,646
Normal kilolu 31-91,1 21-87,5 19-76 9-81 80-85 0,646
Asir kilo 1-3 141 2-8 0 4-42 0,676
Kisa boy 3-9 141 1-4 2-18 7-1,4 0,770
Normal boylu 29-85,2 20-83 22-88 8-72,7 79-84 0,787
Uzun boy 1-3 141 1-4 0 3-3,2 0,810
Malniitrisyon 12-353 9-37,5 13-52 8-72,7 42-44)] 0,168
Hafif malniitrisyon 12-353 8-33,3 9-36 4-36,4 33-35,1 0,039
Orta malniitrisyon 0 1-4,2 4-16 4-36,4 9-9,6 0,039
Beslenme yetersizligi 4-11,8a 3-12,50. 8-32 7-63,6 12-23,4 0,002
A vitamini eksikligi 4/14-28,6 1/2-50 5/9-55,6 0 10/25-40 0,180
E vitamini eksikligi 0/14-0 1/2-50 2/9-22,2 0/5-0 3/10-30 0,067
D vitamini eksikligi 7/22-31,8 1/5-20 6/13-46,2 3/9-33,3 17/49-34,7 0,725
Folat eksikligi 1/19-5,3 1/2-50 0/11-0 0/8-0 2/41-4.9 0,102
Hipokalsemi op 16/24-66,7c 9/25-36a 1/11-9,6 26/94-27,7 <0,001
Hipofosfatemi 1/34-2,96 15/24-62,50 7/25-28a. op 23/94-24,5 <0,001
Hipomagnezemi 0/15-0 3/24-12,5 1/25-4 1/2-50 5/66-7,6 0,104
Hipolirisemi 6/28-21,4p 24/24-1000. 19/25-76p 5/9-55,6p 54/86-62,8 <0,001
Hipoalbuminemi 6/32-18,8 22/23-9570. 17/25-68a. 2/10-208 47/90-52,2 <0,001
Diisiik KUA 3/32-9,4 5/24-20,8 8/25-32 1/10-10 17/91-18,7 0,150

o ile B degerleri arasinda istatistiksel olarak fark vardir (Crosstab-chi-square test=P:<0,05). x ile y degerleri arasinda istatistiksel
olarak fark vardir (ANOVA-post hoc test-Turkey test). SDS: Standart sapma skoru; K: Kadin; E: Erkek; KUA: Kan iire azotu

Hastalarin antropometrik degerleri ve prognostik skor-
lar arasindaki iliski degerlendirildiginde; PELD skoru
>10 olan hasta sayis1 58 (%61,7), <10 olan hasta sayis1 36
(%48,3) idi. Istatiksel olarak PELD skoru >10 olanlar ile <10
olanlar arasinda antropometrik dl¢limler agisindan ista-
tiksel fark yoktu (Tablo 4).

Dhawan mortalite skoruna gére degerlendirildiginde;
Dhawan skoru >10 olan hasta sayis1 42 (%44,7), skoru
<10 olan hasta sayis1 52 (%55,3) idi. Skoru >10 olanlarda
agirlik, boy ve VKI Z skorunu istatiksel olarak anlaml
yiiksek saptadik (sirasiyla p=0,001, p=0,004, p=0,025).
Boya gore agirhk Z skorunda anlaml bir fark yoktu
(p=0,603) (Tablo 4).

Hastalar MELD skoruna gore degerlendirildiginde;
MELD skoru >19 iizerinde olan hasta sayis1 48 (%51),
skoru <19 olan hasta sayis1 46 (%49) idi. Istatiksel ola-
rak MELD skoru >19 olanlarda skoru diisiik olanlara
gore boy Z skoru istatiksel olarak anlaml yiiksek sapta-
dik (p=0,009). Agirlik, VKI, BGA Z skoruna gére gruplar
arasinda anlaml fark yoktu (sirasiyla p=0,053, p=0,504,
p=0,980) (Tablo 4).

Child-Pugh skoruna (CHILD) gore degerlendirildi-
ginde; CHILD A grubunda 42 hasta (%44,7) CHILD B
grubunda 13 hasta (%13,8) CHILD C grubunda 39 hasta
(%41,5) var idi. Boy, kilo ve VKI Z skoru CHILD C olan-
larda, CHILD A olanlara kiyasla istatiksel olarak anlamli
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Tablo 2. Tedavi 6ncesi ve tedavi sonrasi hastalarin basvuru sekillerine gére beslenme durumlarinin degerlendirilmesi

Asemtomatik  Akut-fulminan Kronik Norowilson Toplam p
(34) (24) (25) (11) (94)
Median1SDS MedianSDS MediantSDS MediantSDS  MedianSDS
Tedavi 6ncesi
Agirlik Z skoru -0,205+1,09 0,200+1,240. -0,176+1,42 -1,259+0,64f -0,211+1,24 0,019
Boy Z skoru -0,233+1)16 0,330+1,08a -0,241+1,48 -0,988+0,933 -0,181+1,25 0,045
VKI Z skoru -0,137+1,40 0,348+1,31 0,091+1,61 -0,572+1,08 -0,004+141 0,340
BGA Z skoru 0,055+1,09 -0,026+0,92 0,192+1,10 -0,672+0,66 -0,009+1,03 0,159
n—% n—% n—% n—% n—%
Malniitrisyon yok 22-64,7 15-62,5 12-48 3-27.3 52-55,3
Hafif malniitrisyon 12-353 8-33,3 9-36 4-36,4 33-35,1 0,014*
Orta malniitrisyon 0 1-4,2 4-16 4-36,4 9-9,6
Asemtomatik  Akut-fulminan Kronik Norowilson Toplam p
(22) (9) (17) (9) (57)
MediantSDS MediantSDS MediantSDS  MediantSDS  MediantSDS
Tedaviden bir yil sonra
Agirlik Z skoru -0,441+0,88 0,300+1,11 -0,292+1,14 -0,789+0,84 -0,429+0,98 0,551
Boy Z skoru -0,811+1,12 -0,600+1,30 -0,423+1,13 -0,955+1,28 -0,685t1,16 0,525
VKI Z skoru -0,007+1,01 -0,104+1,47 0,278+1,19 -0,866+1,19 0,200+1,18 0,267
BGA Z skoru 0,189+0,59 0,155+1,05 0,121+0,72 0,476+0,81 0,058+0,77 0,871
n—% n—% n—% n—% n—%
Malniitrisyon yok 14-63,6 6-66,7 8-47,1 4-44 4 32-56,1
Hafif malniitrisyon 6-27,3 1-11,1 6-35,3 2-22,2 15-26,3 0,605*
Orta malniitrisyon 2-9 2-22,2 3-17,6 3-33,3 10-17,5

a ile B degerleri arasindaki fark istatistiksel olarak anlamhdur. (P: <0,05 (one way ANOVA)). *Crosstab-chi-square test kullanildi.
P:<0,05 anlaml kabul edildi. SDS: Standart sapma skoru; BGA: Boya gére agirlik; VKI: Viicut kitle indeksi

yiksek idi (sirasiyla p=0,041, p=0,036, p=0,041). Hasta-
larin BGA Z skorlarina gére, CHILD gruplarn arasinda
istatiksel olarak anlaml fark yoktu (Tablo 4).

Tiim mortalite skorlarinda skor artikca agirlik 6l¢timi-
nii etkileyen organomegali ve asit gibi etmenlerin de
artigini gordiik (p<0,001) (Tablo 4).

Hastalar laboratuvar ¢lciimlerine gore degerlendirildi-
ginde; Ca, P, albiimin degerleri fulminan WH'da diger
bagvuru sekillerine oranla anlaml olarak diisiik bulun-
du (P<0,001) (Tablo 2).

Hastalarin 25’inde A vitamini diizeyi bakilmig idi. Bu has-
talarin 10'unda (%40) A vitamini diizeyi dusiik olup; bas-
vuru sekillerine gore anlamh bir fark yoktu (p=0,180). E
vitamini diizeyi 10 hastada bakilmig olup; tigtinde (%30)
diisiik bulundu. D vitamini diizeyi 40 hastanin 17’sinde
(%34,7) dusiik bulundu; ancak bagvuru sekilleri arasinda

anlaml bir fark yoktu (p=0,725). Folat diizeyi 41 hastanin
ikisinde (%4,9) diistiktii (Tablo 1).

Malniitrisyonu olan ve olmayan hastalarda vitamin
diizeyleri degerlendirildiginde A, E, D vitamini ve,
folat diizeylerine gore iki grup arasinda anlaml fark
yoktu (sirasiyla p=0,496, p=0,475 p=0,946, p=0,707).
Malniitrisyonu olan ve olmayan gruplar arasinda as-
partat transaminaz (AST), alanin transaminaz (ALT) ve
serum albiimin diizeylerinde anlaml fark yoktu (si-
rastyla p=0,533, p=0,545, p=0,244). Hipokalsemi, hipo-
fosfatemi, hipoiirisemi ve hipoalbuminemi kolestazi
olanlarda ve fulminan grupta diger basvuru sekilleri-
ne gore anlaml olarak daha yiiksek oranda saptand:
(p<0,001) (Tablo 1, 3).

Hastalardan 57’sinin tedavi 6ncesi ve tedavi sonra-
st birinci yi1l antropometrik Slctimleri karsilastirildi;
agirlik, BGA ve VKI Z skorlari zaman iginde istatik-
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Tablo 3. Kolestaz varligina gore hastalarin beslenme durumlarinin degerlendirilmesi

Kolestaz yok Kolestaz var Toplam p
MedianSDS MediantSDS MedianSDS
Kilo Z skoru -0,589+1,00 0,119+1,35 -0,211+1,24 0,006
Boy Z skoru -0,538+1,06 0,200+1,34 -0,181+1,25 0,005
VKI Z skoru -0,341+1,31 0,355+1,45 -0,009+1,03 0,020
BGA Z skoru -0,065+1,11 0,050+0,95 -0,004+1,41 0,599
n—-% n—% n—%
Malniitrisyon 24-52,2 17-38,6 41-456 0,197
Hafif malniitrisyon 19-413 12-27,9 31-34,8 0,563
Orta malniitrisyon 4-8)7 4-93 8-9 0,694
Beslenme yetersizligi 11-23,9 8-18,2 19-21,1 0,505
Hepatomegali 15-31,3 39-84,8 54 57,4 <0,001
Splenomegali 10-20,8 39-84,8 49-52,1 <0,001
Hepatosplenomegali 6-12,5 36-78,3 42-44)7 <0,001
Asit 2-4,2 32-69,6 34-36,2 <0,001
A vitamini eksikligi 4-20 6-60 10/30-33,3 0,028
E vitamini eksikligi 0 3-30 3/30-10 0,030
D vitamini eksikligi 12-353 5-33.3 17/49-34,7 0,894
Folat eksikligi 1-37 1-71 2/41-4,9 0,628
Anemi 11-24,4 32-69,6 43-473 <0,001
Hipokalsemi 1-2,1 26-56,5 27/94-28,8 <0,001
Hipofosfatemi 1-2,1 22-47.8 23/94-24.5 <0,001
Hipomagnezemi 1-5 4-8,7 5/66—6 0,602
Hipoiirisemi 11-26,8 43-95,6 54/86-62,8 <0,001
Hipoalbuminemi 7-15,6 40-88,9 47/90-52,2 <0,001
Diigiik kan iire azotu 5-11 12-26 17/91-18,7 0,067

SDS: Standart sapma skoru; BGA: Boya gére agirlik; VKI: Viicut kitle indeksi

sel olarak degismemisti (sirasiyla p=0,336, p=0,669,
p=0,387). Ancak tedavi 6ncesi ortalama boy Z skoru
tedavi sonrasina gore istatiksel olarak yiiksek saptand:
(p=0,016) (Tablo 2).

Tartisma

Kronik karaciger hastalarinda malniitrisyonun sebebi
cok etmenlidir. Cocuklarda enerji alim yetersizligi has-
talarin %70’inden fazlasinda vardir. Ayrica kusma, istah-
sizlik, mukozal konjesyon, intestinal motilitede azalma,
asit ve organomegaliye bagh cabuk doyma gériiliir. Ce-
sitli nedenle yapilan diyetler de alimi azaltir (23). Safra
asidi atiliminin bozulmasina bagh olarak uzun zincirli
yag asit emilimi bozulmaktadir (24).

Da Silva ve ark. (25) kolestazli hastalarda yaptiklar: bir
calismada, hastalarin tigte birinde yasa gére boy (YGB)
ve YGA Z skorunun -2'den diisiik oldugunu gostermis-

tir. Boya gore agirlik géz 6niine alindiginda, hastalarin
sadece %12,I'inde, VKI'ye gore degerlendirildiginde
ise %16,5inde Z skoru -2 SDS altinda saptanmuigtir.
Orta kol cevresi ve triseps deri kivrim kalinligina gére
sirasi ile %43,9 ve %46,2’sinde malniitrisyonun goriil-
digi ve bu yontemlerle oranin daha yiiksek oldugu
gosterilmigtir (8). Bizim c¢aligmamizda dustk agirlikh
ve boy kisalig1 olan ¢ocuk orani sirasiyla %6,7 ve %7,9
olarak bulundu. Viicut kitle indeksi Z skoru -2SDS al-
tinda olan 10 hasta (%11,2), BGA Z skoru -2SDS altinda
olan ii¢ hasta (%3,2) var idi. Agirlik, boy, BGA, VKI Z
skoru parametreleri birlikte degerlendirildiginde, (bu
parametrelerden birinin pozitifligi malniitrisyon lehi-
ne degerlendirildi) malniitrisyon olan hasta sayis1 42
(%44,7) idi. Bagvuru sekline gore degerlendirildigin-
de ise nérowilson hastalarinda fulminan WH'ye gore
agirhik ve boy Z skoru istatiksel olarak anlaml diisiik
saptand: (sirasiyla p=0,019, p=0,045). Agirlik, boy, BGA
Z skorlar1 organomegali ya da asidi olan hastalarda ol-
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Tablo 4. Wilsonlu hastalarda biiyiimenin mortaliteye etkisi

Dhawan
<10 >10
MediantSDS MediantSDS P
Kilo Z skoru -0,605+1,085 0,226+1,290 0,001
Boy Z skoru -0,512+1,127 0,268+1,303 0,004
VKI Z skoru -0,302+1,362 0,384+1,419 0,025
BGA Z skoru -0,098+1,153 0,116+0,859 0,318
PELD
<10 >10
MediantSDS MediantSDS P
Kilo Z skoru -0,570+0,979 -0,123+1,223 0,090
Boy Z skoru -0,405+1,189 -0,122+1,294 0,333
VKI Z skoru -0,074+1,488 -0,060+1,291 0,965
BGA Z skoru -0,109+0,703 -0,016+1,015 0,656
MELD
<19 >19
MediantSDS MediantSDS P
Kilo Z skoru -0,474+1,049 0,0663+1,4178 0,053
Boy Z skoru -0,554+1,129 0,2+1,34008 0,009
VKI Z skoru -0,019+1,388 0,1954+1,45601 0,504
BGA Z skoru 0,048+1,117 0,043+0,95677 0,980
Child Score
Class A Class B Class C
MediantSDS MediantSDS Median+SDS P
Kilo Z skoru -0,604+1,054p3 0,002+1,025 0,09+1,400 0,036
Boy Z skoru -0,536+1,1153 -0,008+1,252 0,167+1,342a 0,041
VKI Z skoru -0,371x1,3273 0,807+1,419a. 0,220+1,455 0,041
BGA Z skoru -0,046+1,162 -0,122+1,181 0,116+0,818 0,723

a ile B degerleri arasindaki fark istatistiksel olarak anlamhdur. (P: <0,05 (independent samples T test and One-Way ANOVA). SDS:
Standart sapma skoru; BGA: Boya gére agirlik; VKI: Viicut kitle indeksi; Child: Child-Pugh score; MELD: Model for end-stage liver

disease score; PELD: Pediatric end-stage liver disease score

mayanlara kiyasla daha yiiksekti. Agirligin etkisi kolay-
likla yorumlanabilirken, boy ortalamasinin da yiiksek
olmasi, WH’de boy biiylimesinin ¢ok da etkilenmedigi
yoniinde yorumlandi.

Kronik karaciger hastalig1 olan ¢ocuklarda organomega-
li, asit ve periferik 6dem beslenme degerlendirilmesinde
en 6nemli gdsterge olan viicut agirliginin giivenilirligini
sinirlamaktadir. Bu nedenle titiz bir fizik bak: ve klasik
antropometrik 6l¢limlerin yaninda bahsedilen etmen-
lerden etkilenmeyen triseps deri kivrim kalinlig1 ve orta
kol cevresi gibi verilere gereksinim vardir (25, 26). Calig-
mamizin en 6nemli kisithlig: ve eksik yonii geriye do-
niik bir calisma olmasindan dolay1 daha giivenilir olan
bu parametrelerin elde edilememis olmasidir. Ciinkii 94

olgunun 62’sinde (%66) en az bir tane agirhk dlclimiini
etkileyecek etmen vardu.

Kolestazli 22 cocuk ve ergenle yapilan Brezilya kaynak-
l1 bir aragtirmada, sirasiyla YGA ve YGB olciitlerine gére
hastalarin %23,8'i ve %33,3’linde malniitrisyon oldugu
ancak BGA degerinin hicbir hastada -2 Z skoru altinda
olmadig: gosterilmistir (27). Bizim ¢alismamizda 44 ko-
lestazli cocuk vard: ve bunlarin dérdiinde (%9) agirlik Z
skoru -2'nin altinda, ikisinde (%4,5) boy Z skoru -2 SDS
altinda, tigiinde (%6,8) VKI Z skoru -2 SDSnin altinda sap-
tanirken BGA Z skoru -2 SDS'nin altinda olan sadece bir
hasta (%2,2) vard.

Son dénem karaciger yetmezligi olan 27 ¢ocugun viicut
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kompozisyonu ve laboratuvar verileri kullanilarak protein
enerji malniitrisyonunun ve bununla iligkili biyokimyasal
anormalliklerin dogasi ve birbirleriyle olan iligkilerini
degerlendiren bir aragtirmada (10) sasirtict olmayan bir
sekilde, boy, agirlik ve bag cevresi yagitlarina gére anlamh
diisiik bulunmus bununla birlikte, malniitrisyon siddeti
ile kolestaz derecesi, karaciger sentetik fonksiyonu, kara-
ciger hasari, vitamin ya da eser mineral eksiklikleri arasin-
da bir korelasyon bulunmamustir. Bizim ¢aligmamizda or-
ganomegali ve asit kolestazli hastalarda beklenildigi gibi
yliksekti (p=<0,001). Zira bu ¢ocuklarin az bir kisrmi fulmi-
nan, cogu dekompanse karaciger hastalikli ¢ocuklard: ve
buna bagli olarak da agirlik, boy, VKI Z skorlar1 kolestaz
olmayan hastalara oranla daha yiiksekti (Tablo 3). Aksine
A ve E vitamini diizeyi kolestazi olanlarda olmayanlara
kiyasla daha distikti (sirasiyla p=0,028, p=0,030). Hipo-
kalsemi, hipofosfatemi, hipoiirisemi, hipoalbuminemi ve
anemi kolestazl hastalarda kolestazi olmayanlara oranla
istatiksel olarak daha sik gériildii (p=<0,001). Bu durum
her ne kadar boy ve agirlik Z skorlar organomegali ve asit
tablosundan etkilense de niitrisyonel yetmezligi gésteren
laboratuvar 6l¢timlerin malniitrisyonu destekleyeceginin
glizel bir 6rnegidir.

Hastalar bagvuru sekline gére degerlendirildiginde ful-
minan WH’de fosfat, kalsiyum, albiimin degerleri diger
bagvuru sekillerine gére anlaml olarak diigiik bulun-
mustur. Yine Widodo ve ark. (2) 21 kronik karaciger yet-
mezligi olan hastada yapmis oldugu bir ¢aligmada AST,
ALT ve ilging olarak serum albiimin diizeyinde malniit-
risyonu olanlarda, malniitrisyonu olmayanlara oranla is-
tatiksel olarak anlaml yiikseklik tespit edilmistir. Bizim
calismamizda malniitrisyonu olan ve olmayan gruplar
arasinda AST, ALT ve serum albiimin diizeylerinde an-
laml fark yoktu (sirasiyla P=0,533, P=0,545 ve P=0,244).
Bu gozlemlerden, karaciger iglev bozuklugu ile malniit-
risyon derecesi arasindaki tam bir korelasyon olmadigy,
karaciger fonksiyon bozukluguna ragmen viicut depo-
larinin ve mikrobesinlerin alimi arttirilarak eksiklikle-
rin giderilmesinin miimkiin oldugu diigiiniilebilir. Ote
taraftan malniitrisyon tanisinda daha hassas 6lgiitlerin
kullanilmamig olmas: da hem bizim hem de bahsedilen
caligmadaki sonuglarin nedeni olabilir.

Beslenme yetersizliginin karaciger nakilinden son-
ra mortaliteyi arttirdig1 diistiniilmektedir (1, 28). Ancak
Zemberian ve ark. (29) 60 cocuk ve ergende beslenme
durumu ile nakil sonrasi mortalite arasinda herhangi
bir iligki olmadigin1 gostermislerdir. Figueiredo ve ark.
(30) karaciger nakilinden sonra beslenme durumunun
sonuglara etkisini aragtirmus, niitrisyonel dl¢iimlerden
hicbirinin (VKI, antropometri, subjektif global degerlen-
dirme) mortalite artmusg riski ile iligkili olmadig: sonucu-
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na varmigtir. Calismamizda ise PELD mortalite skoruna
gore malniitrisyon ile mortalite arasinda anlaml bir ilig-
ki yok iken, Dhawan skoruna gére viicut agirligi, boy ve
VKI Z skoru, MELD’e gére boy Z skoru ve CHILD sinif-
lamasina gére ise boy ve VKI Z skoru arttikca mortalite
skorunun da anlaml olarak artiginmi gérdiik. (Tablo 4) Bu
durum mortalite skoru yiiksek olanlarda organomegali
ve asit gibi agirlik ol¢timlerini etkileyen risk etmenle-
rinden en az birini daha siklikla tasimasindan kaynak-
lanmaktadir. Ancak mortalite skorunun boyla iligkisi yo-
rumlanamamigtir.

Sonug olarak; WH’de biiylimenin degerlendirilmesin-
de ayrintili antropometrik 6l¢timlerin yaninda vitamin,
eser elementler ve elektrolitlerinde yakindan izlenme-
si gerekmektedir. Wilson hastaliginda kronik karaci-
ger hastaliginin kétii niitrisyonel etkilerinin yami sira
norowilsonlu olgulardaki ntitrisyonel riskin o&zellikle
vurgulanmas: gerekmektedir.

Etik Kurul Onay:: Etik kurul onay: ¢caligmaya baglamadan
6nce alindi. Etik Kurul Tarihi: 2017 Etik Kurul Sayisi: 22-2.
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alinmadu.
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