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Enerji
Metabolizmasi

. | Nutrisyonel
* Yuksek Kalori Homeostaz

Ihtiyaci
* Buyume Hizi

* Normal Yasantiy! Yakalayabilmek
* Normal Buyume Gelisme

* Nutrisyonel yetersizlik onleme veya
tedavi etme

» Karaciger Nakline Hazir Etme
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Diyet

Protein
Kisitlamasi

Yag Kisitlamasi

Beslenm
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Bilier Atrezi

PFIC

Wilson

Safra
Metabolizmasi

Bozukiugu

Neonatal

Metabolik
Hastaliklar

Safra Yollari Azlig

A1l antitripsin

el l| |IUI

Sklerozan
Kolanjit/Otoimmu
n Hepatlt

Hepatit

TORCH

llaclar/

PN




* Tani

* Nakle Kadar Nutrisyon
Desteqi
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Nutritional support in liver disease
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Nutritional Considerations and Management




Malniitrisyonun Karaciger !
Naklindeki Etkisi?® -
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=
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Nutrisyon PELD’In hesaplanmasinda onemli
Transplantasyon karari

Nutrisyonel destek ile karaciger nakline kadar gecen sure
uzuyor

Ventilatorden ayirma
Yara iyilesimi
Yogun bakimdan cilkma




M) Check for updates
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deficiency, and timely aggressive nutrition support is of a paramount importance to maximize anabolism and optimize outcomes. This article

presents the principles of nutrition assessment, intervention, and monitoring in children with ESLD. (Nutr Clin Pract. 2013
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KLINIK BULGU

FIZIK
MUAYENE/LABORATUVAR/
GORUNTULEME

MEKANIZMA

Gelisme geriligi

Antropometri<3.Persentil (z
skoru<-2)

*agirhk

*boy

*boya gore agirhk

*Artmis enerji harcamasi
*Anoreksi,azalmis kalori
alimi,malabsorpsiyon
*Karacigerde bozulmus
protein sentezi

*Pubertede gecikme,adrenal
yetmeazlik, hasta otiroid
sendromu

Gastroosefagial reflu
hastaligi

*Hepatosplenomegali ve
asite sekonder artmis
intraabdominal basin¢

Hepatik osteodistrofi, Rikets,
dusuk kemik kutlesi ve
kiriklar

*Gecikmis fontanel
kapanmasi, paryetal ve
frontal bossing, craniotabes
*Rasitik rosari, kostakondral
birlesimlerde genisleme

*El bileginde kalinlasma,
distal ulna ve radiusta
egilme

*Femur ve tibiada lateral
edilme

*Malabsorpsiyon,
malnutrisyon, Karacigerde
bozulmus protein sentezi,
azalmis kas kutlesi,
inaktivite, hipogonadizm




KLINIK BULGU FiZiK MEKANIZMA
MUAYENE/LABORATUVAR/
GORUNTULEME
Portal hipertansiyon *Splenomegali *Hepatik sinuzoidlerde

*Asit
*Osefagial/gastrik/anorektal
varisler, kaput medusa
*CBC-Trombositopeni
Ultrason: max dalak
boyutu=12 cm veya umblikal
ven rekanalizasyonu; safra
kesesi duvar kalinlasmasi ve
kollateral venlerin varhqgi,
portal hipertansiyon
gostergeleri

*Doppler ultrasonda portal
ven kan akiminin ters yonde
gorulmesi

daralmaya bagh artmis
intrahepatik rezistans
*Karaciger sinusoidal
endotelyal hucrelerde
disfonksiyon nitrik oksid
uretiminde azalmaya yol acar
ve bu durum
vazokonstriksiyon lehinedir.
*Arteryel vasodilatasyon ve
portosistemik kollateral
damar olusumu portal vene
kan akimini arttirarak portal
hipertansiyonu korukler.

Odem

*Periferik odem
*Karincalanma
*Tasikardi,takipne,gallop,ral
veya hepatomegali olabilir
*Dusmus serum albumini

*Azalmis uretim sonucu
ortaya cikan hipoalbuminemi
plazma onkotik basincini
dusurur.

*Arteriyel vazodilatasyon
RAA aktivasyonuna,




KLINIK BULGU

FIZiK
MUAYENE/LABORATUVAR/
GORUNTULEME

MEKANIZMA

Asit

*Abdominal distansiyon,
ballotman

*Yer degistiren matite
*Hipoalbuminemi
*Hiponatremi

*Abdominal parasentez
sivisinin analizi transuda ile
uyumlu

*Ultrasonda artmis
peritoneal sivi varhgi

*Artmis portal ven basinci
sonucu splanknik havuzda
kapiller hidrostatik basing
artisi ve bunun bagh olarak
peritoneal kaviteye transuda
sivi kaybi. Sodyum ve su
tutulumu

*Renal disfonksiyon
*RAA sistemi uyariimasi
*ADH hipersekresyonu

. Fetor hepatikus

*nefeste fekal koku

*venoz kanda ve nefeste
artmis dimetilsulfid
konsantrasyonu. Portal-
sistemik santi olan hastalar
risk faktoru

Comak parmak

*agrisiz comak parmak ve
beraberinde tirnak ve tirnak
yatagi acgisinin kaybi
*genellikle simetrik

*azalmis ferritin-prekapiller
sfinkterlerde adrenalin
inhibisyonu

*kucuk pulmoner AVM ler
megakaryositlerin dolasima

Latilmacint el




LABORATUVA | FIiZIK MUAYENE/LABORATUVAR/ MEKANIZMA
R GORUNTULEME

Kolestaz *skleralar ikterik *hepatobilier transportta azalma sebep
*sarihk yada sonuc olabilir
*Konjuge bilirubin>2mg/dL Enflamatuar:
*artmis serum safra asitleri *Tasiyicilarin direkt endotoksin ya da
*artmis AP, 5’ nukleotidaz ve = | sitokinler araciligiyla supresyonu
GGT *Tasiyici sentezini etkileyen faktorler
*USG koledok kisti, bilierr llaca bagh:
atrezi yada safra kesesi *hepatoseluler safra sekresyonunu
taslarini gosterebilir etkileme, interlobuler kanallarda tikanma,
*perkutan transhepatik bozulmus intraselluler kalsiyum
kolanjiografi ve ERCP: safra homeostazi
obstruksiyonu tesbhitinde %99 | *bazi ilaclar kolesterol safra taslari
duyarhhk ve ozgulluk olusumunu indukleyebilir

Anemi *Tasikardi *Kronik hastaliklara baglh anemi
*Solukluk *Hipersplenizme bagh hemoliz,

*Tam kan sayimi

*retikulosit sayisi (hemoliz ve
hemoraji nedeniyle olabilir)
*Serum demir, demir baglama
kapasitesi, ferritin duzeyi
*Serum folat duzeyi

koagulabiliteye, varislere bagli kanama
*Demir folat eksikligi (malabsorpsiyon)
*eritropoetin uretiminde azalma
*hemodilusyon

*Kirmizi kure lipid metabolizmasina bagh
hemoliz

*Viral enfeksiyon ya da hemolize bagh




LABORATUVA
R

FIZIK MUAYENE/LABORATUVAR/
GORUNTULEME

MEKANIZMA

Lokopeni

*Tam kan sayimi (azalmis beyaz
kure sayimi)

*Splenik ya da splanknik sekestrasyon
*Granulosit koloni stimulan faktor
dongusunde degisim

*kemik iligi supresyonu

*apoptoza bagh azalmis notrofil omru
*malnutrisyon

Trombositope
ni

*Splenomegali

*diseti kanamalar,petesi,
purpura, ekimoz, kateter
girislerinde kanama

*Tam kan sayimi:trombosit
sayisinda dusme

*radyolojik olarak spenomegali
bulunabilir

*portal hipertansiyona baglh splenik
sekestrasyon

*karacigerde trombopoietin sentezinde
azalma

*trombosit tuketimi ya da parcalanmasinda
artis

*asiri kan kaybi, kemik iligi supresyonu

Vitamin A

*en kolay belirleme semptomu
kseroftalmi (asin kuru goz)
*gece korlugu

*Bitot noktalar (konjuktivada
keratin)

*korneal ulserler

Tarama testi:
*=a=»almic cariim retinol ve RRP

*Diyet ile yetersiz alim
*kolestaz sonucu barsaga safra tuzu gecisi
azalmasi




LABORATUVA | FIZIK MUAYENE/LABORATUVAR/ MEKANIZMA
R GORUNTULEME

Vitamin D *Tetani *az gunes gorme ya da sarilik sebebiyle cilt

eksikligi *Fontanel kapanmasinda absorbsiyonunda azalma
gecikme *yetersiz alim
*enamel hipoplazisi *kolestaz sonucu barsaga safra tuzu gecisi
*Hipotoni, uzuvlarda agri azalmasi
*boy kisaligi *azalmis hepatik hidroksilasyon
*iskelet anomalileri *hepatik adipoz dokuya artmis D vit alimi
*hipokalsemi,hipofosfatemi *karacigerde D vit baglayici protein
*azalmis 25-hidroksi vitamin uretiminde azalma
*artmis paratiroid hormonu

Vitamin E *periferik noropati, hemolitik *yetersiz alim

eksikligi anemi,strabismus, kas zayifligi, | *kolestaz sonucu barsaga safra tuzu gecisi

korluk, demans, kardiak aritmi
*serum a-tokoferol seviyesi<0.7
mg/dL

*serum a-tokoferol / total lipid
orani<0.6mg/g

* a-tokoferol / kolesterol orani :
eksikligi icin <2.22 mmol/mol

azalmasi



LABORATUVA
R

FIZIK MUAYENE/LABORATUVAR/
GORUNTULEME

MEKANIZMA

Koagulopati

*petesi,purpura,ekimoz
*epistaksis,gingival kanama
*hayati tehdit edici GIS kanama
*uzamis PT

*artmis INR

*trombositopeni

*fibrinojen normal, artmis ya
da azalmis

*faktor II,V,VILIX, X ve
antitrombin Ill azalmis

*vitamin K malabsorpsiyonu, eksikligi
*pithtilasma faktorleri ve inhibitor
faktorlerin sentez eksikligi

*aktive faktorlerin metabolizmasinda
yavaslama

*trombosit fonksiyon bozuklugu,
trombositopeni

*pithtilasma faktorlerinin artmis tuketimi
*hiperfibrinoliz , disfibrinojenemi
*intravaskuler koagulasyonda artis

Hiponatremi

*serum sodyumunda dusukluk

*azalmis arteryel volum, rolatif
hipotansiyon, sol kalpte noronal sensor
aktivasyonu, ADH salinimi

*ADH metabolizmasinda azalma

*renal kan akiminda azalma,
hemodilusyonel etki, prostoglandin
sentezinde azalma

Hiperamonye
mi

*nonspesifik
*|letarji,takipne,hipotoni
*serum amonyak seviyesinde
artis

*saglikli insanda amonyak enterosit ve
kolon bakterileri tarafindan uretilir,
karacigerde detoksifiye edilir, ure
siklusuna dahil olur

Xbhrararimaar hackEFaliainds 1iva cilblitciinitnrn




Etiyoloji

Klinik /
Laboratuvarda

Malnutrisyon
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« Oyki
* Fizik Baki
* Laboratuvar
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* Tanl

* Tani zamani

* Gunluk kilo alinimi

* Gunluk beslenme aliskanlhqi

* Gunluk alabildigi total kalori miktari
* Eslik eden baska bir hastalik varligi




Fizik inceleme.
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* Yasa gore kilo (....pr)
* Yasa gore boy (.....pr)

Asit
Odem
Organomeg

GII

*Yasa gore kilo
*Yasa gore bo?/
*Boya gore kilo
*/ skoru




Normal |Hafif | Orta Agir
Yasa gore agirhk | >90 90-75 | 74-60 <60
(Gomez)
Yasa gore boy >95 95-90 90-85 <85
(Woterlow)
Boya gore agirhik | >90 90-80 80-70 <70
z Skoru (-2)-(-3) <-3
Z - '

Kesin Bilgi Verir

Hafif Malnid oot :



i*Kronii Karacﬁer Ha&allklarﬁda Maﬁ\ﬁtrisyanu
Degerlendirmede Standart Yontemler Yetersiz

a2

*Orta Kol Cevresi Olcim{U
(En Erken Etkilenim Triceps

Kalinligr)

*Kaliper ile Deri Kivrim
Kalinhginin Olcimu
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* 2 Yasindan Kucuk Olanlar
- Bilier Atrezi Gibi Hizli Kronik Ilerleyici Hastaligi Olanlar

* Serum Bilirubin Dizeyi 4 mg/dl Uzerinde Olanlar (%50’den
fazlasini Direkt Bilirubin)

» Karaciger Nakil Bekleme Listesinde Yer Alanlar
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Kronik Kolestatik Karaciger Hastaligi

KARMONHAD | cROTEIN
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* Hepatosit kitlesinin azalmasi

* Anormal hepatosit fonksiyonu

* Azalmis glikojen deposu

* Enerji kaynagi olarak protein ve yaglarin kullanimi
* Hastaya uygulanan girisimler testler

HIPOGLISEMI




- Infantlar icin.....Enerji Gereksinimi %120-150 kkal/kg
*>2 yas........ Enerji Gereksinimi %170 kkal/kg

* Toplam enerjinin %40-60 Karbonhidrat olusturabilir
» 20gr/kg/gun’e kadar verebiliriz

* Hipoglisemi.....Infant icin 8-9 mg/kg/dakika
* Hipoglisemi...... Cocuk icin...5-7 mg/kg/dakika
* Hipoglisemi...... Adolesan icin....2-4mg/kg/dakika




KARBONHIDR

I-\I
Monomer Kisa Zincirli
Polimer
HH fa‘-,'f?’;'ﬁ- fa‘-,'f?’;'ﬁ-

Fantomalt

Maltodektrin

Nisastanin Kismi Hidrolizi

1 olcek=17kkal

Uzun Zincirli Polimer
(Nisasta)

Ozmotik Ishal
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PROTEIN
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* Bozulmus Karbonhidrat Mekanizmasinin Etkisi
* Artmis Glukoneogenez

Hipoalbunemi

Instlin Benzeri Blyume Fa
Instlin Benzeri Blyume Fa
Buyume Hormununa Di

<toru-1 i&-l)

<tort Baglayici

* Amonyak Gibi Artmis Nitrojen Yuku
* Anormal AA Mekanizmasi

{]ﬁeini




* Histidin

* Insulin Bagiml
. [skelet Kasinda Metabolize

L 0zZINn
e |zolOzin

Olur
* Valin
* Lizin ~
. Metionin/Sistein * Aromatik aminoasitler Karacigerde

. R Metabolizmasi Yavaslar
 Fenilalanin/Tirozin

* Treonin

* Triptofan v

Dalli Zincirli AA / AAA orani

deqisir
- D




Anormal DZAA/AAA Orani

Serebral AAA Artmis

Hatall Norotransmitter
Olusumu

Norolojik Fonksiyon
Bozy'<ugu

Hepatik Ensefalopati
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Branched-chain amino acids in liver diseases

Kaziita Tadiri Viilrihira Chimizi
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Author Contrlbutlons Tajiri K wrote the second half of the
e et :]". e e e prehensive reviews on the blologlcal activities of BCAAs.
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* Buyumeyi yakalamak icin normal enerji gereksinimin

%10 proteinden saglanmali

* DZAA Toplam aminoasitlerin en az %10 ‘nu olusturmali

* Sut Cocuklarinda 2-4 g/kg/gun

* Protein kisitlamasi Ensefalopati varliginda 0.5g-1g/kg/gun




L] v L] L] . L] % % %
A I G,M I AB LlZ AS I P & P & P &
e e e e e i < -

b

* Bozulmus Karbonhidrat Mekanizmasinin Etkisi

* Dusuk Ozmolarite, yuksek enerji, Hucre membran stabilitoru
* Artmis Glukoneogenez

* Yag Oksidasyonu ve Lipoliz Artmistir

* Yag Deposu azalmistir

 Kolestatik Hastalarda Safranin Azligi, Yag Malabsorbsiyonun
Varhgi, Kollestramin Safra Havuzunu azaltarak, Depolarin
Dolunumunu Zorlastirir




KOLESTATIK KARACIGER | |

HASTALIGI -~ -
Uzun Zincirli Yag Asitlerinin |
Emilimi (LCT)
Orta Zincirli Yag Asitlerinin
@ Emilimi
Suda Daha 1yi Cozunur
Micel Ol an Emili

Mumkun



%\ E%mml |g|%EM|geI usumu Ihtlyac; uyan %\
sansly Yag Asi Heri
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Yagda Eriyen Vitaminler (ADEK)

Esansiyel Yag asitleri (linoleik asit, linolenik asit)

Coklu Doymamis Yag Asit (LCPUFA)

Arasidonik Asit (yumurta
sarisi)

Dokosaheksanoik Asit

—(Balik-yag)

Rasatnige nde NorURKLSalisiveigia Pasimdirinden sentezleniyor




* Saglikli Cocuklarda Yag Orani %30 iken Kolestatik Kronik
Karaciger %50'sini olusturmalidir

* MCT total yagin %30-70 ‘in olusturabilir
* LCPUFA toplam enerjinin %10 olusturmali
« MCT Iceren Mama Tercih Edilmel;

* MCT Yagi llave Edilmeli (2 cc/kg) (7.7kkal/ml)

* LCPUFA Desteqi Sart
* Bitkisel Yaglar; Ceviz, Misir,Ay Cicek Yaqi




- Anne SUtl/Standart Mama lle lyi Kilo Alan Bir Bebek.....
* LCPUFA desteqi Yapilmali
* Her 100kkal icin 0.7ml (LCPFA) ceviz yaqi eklenebilir

» Anne SUtl/ Standart Mama ile lyi kilo Alamayan...
* MCT'li Mama
* LCPUFA desteqi




Kolesta
y4

Nutrusyo
n

Durumu

Protein
Karbonhidrat
Yag
Metabolizma
Degisiklikleri

Nasil Besleyelim?
Oral
NG
PEG/PE]
TPN
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Protein Gereksinimi

<3 ay
3-6 ay
6-8 ay
9-1_1_!_ay
1-3_ yas
4-6_ yas E
7-10,yas
11-14 yas
15-18 yas

A AU SR SR L

ENERJi ’kkal/kg/d‘un PROTEIN g/kg/gi

.
- 120, 24, i
S AT5, Rk o i8s i
10, R riie3 ok
E 105, ok S .V
100, ok L2
i BB R rriieg h
N 85 N | N 0.9 N
" 60(E) 50(k), " 08 "
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Agir PEM Protokold

Enerji (kkal/kg)
70-80

100-120

120

150

175

200

200-250

Protein (g/kg)
1

1.5

1.5

2-3

2.5-3

3-3.5

4-4.5




Gereksinim Kaynak

Vitamin A <10kg: 5000lu/gun AS,
>10kg:10.000lu/gun Formula,Diyet,
Direncli Eksiklikte 500001U Vit A takviyesi
IM tek doz

Vitamin D <1 yas 4001U (Dvit 3) AS,
>1 yas 600IU Formula,Diyet,
Direncli eksiklikte 30.0001U Vit D takviyesi
IM tek doz

Vitamin E 25 1U/kg/gun AS,

Direncli yetmezlikte IM 10 Formula,Diyet,
mg/kg (200mg) tek doz 3 Vit E takviyesi
haftada bir

Vitamin K 2-5 mg/hafta oral AS,
1-2 mg/kg 1-2 haftada bir  Formula,Diyet,
max 10 mg IM Vit K takviyesi



Sodyum
Potasyum

Kalsiyum
Selenyum

Cinko

Fosfat

Demir

Gereksinim
1mmol/kg/gun
2-3 mmol/kg/gun

25-100mg/kg/gun
1-2png/kg/gun

1mg/kg/gun

25-50mg/kg/gun

6mg/kg/gun

Kaynak
AS, Formula, Diyet
AS, Formula, Diyet

AS, Formula, Diyet
AS, Formula, Diyet

AS, Formula, Diyet,
Supp

AS, Formula, Diyet,
Supp

Elementer Demir
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 OykU-FM
» Antropometrik Olcim
« Boya Gore Agirligi Bul.....

« Bu Agirliga Gore Almasi Gereken Kaloriyi Hesapla ...... %150
artmis...

e |zleme Al.....
« Anne Sutu/Standart Mama ile Kilo alinimi iyi..... LCPUFA ekle....

« Anne Sutu/Standart Mama ile Kilo alinimi kotu..... MCT ‘li ve
DZAA ‘li mama + (LCPFU)+

e Izlem....Kilo alinimi iyi degil ..... Fantomalt......
* Yasina Gore Almasi Gereken Proteini Unutmayalim.....Protifar
- Asitli ve Odemli Bir Hasta... total siviyl %25-30 azaltabiliriz
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