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yler hastalığı olarak da bilinen Progresif 
Familyal İntrahepatik Kolestazis, hepa-
tosellüler orjinli kalıtsal bir kolestazdır. 

Otozomal resesif geçişli olan bu hastalık hayatın 
ilk 6 ayında ortaya çıkar, intrahepatik kolestaz ve 
ilerleyici fibrozis ile siroz gelişir. Genellikle 
adölesan çağ öncesi karaciğer yetmezliği sebebiyle 
ölümle sonuçlanır.1-4 

Byler hastalığına veya diğer familial intra-
hepatik kolestaz sendromlarına sahip olan çocuklar 
hafif bir enzim yüksekliğinden, özefagus varis 

kanamasına kadar değişik klinik tablolarda bulu-
nabilirler ve hastalığın herhangi bir döneminde, 
herhangi bir nedenle cerrahi girişime ve anestezi 
uygulamasına gereksinimleri olabilir.  

Familial intrahepatik kolestaz sendromlu olgu-
larda anestezi açısından karşılaşılabilecek sorunları 
ve uygulanabilecek yaklaşımı bir olgu nedeniyle 
tartışmayı planladık.  

Olgu Sunumu 
Byler hastalığı tanısını yaşamının 1. haftasında 

alan ve karaciğer nakil programına alınmış olan 16 
aylık kız bebekde düşme sonucu sağ femur diyafiz 
kırığı oluşmuş ve ortopedi kliniğine başvurmuş. 
Genel anestezi altında pelvipedal alçı yapılması 
planlanan bebeğin özgeçmişinde Byler sendromu 
tanısının yanı sıra konvülzyon öyküsü de mevcut-
tu. Preoperatif anestezi değerlendirmesinde şuuru 
açık, koopere, genel durumu orta, soluk görünümlü 
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 Özet 

Byler hastalığı olarak da bilinen progresif familyal intrahepatik 
kolestazis, hepatosellüler orjinli kalıtsal bir kolestazdır. Otozomal 
resesif geçişli bir hastalık olup hayatın ilk 6 ayında ortaya çıkar ve
intrahepatik kolestaz ve ilerleyici fibrozis ile siroz gelişir. Olgular 
genellikle adölesan çağ öncesinde karaciğer yetmezliği sebebiyle 
hayatlarını kaybederler.  

Olgumuz sağ femur diyafiz kırığı nedeniyle genel anestezi al-
tında pelvipedal alçı yapılması planlanan, yaşamının 1. haftasında 
Byler hastalığı teşhisi almış olup karaciğer nakil programına alınmış 
olan 16 aylık bir kız bebektir.  

Bu olguda Byler Sendromlu olguların anestezi uygulaması yö-
nünden özelliklerinin gözden geçirilmesi planlandı.  
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 Abstract 
Progressive familial intrahepatic cholestasis is a hepatocelluler 

origined genetic disease; also known as Byler Disease. It’s an auto-
somal recessive disease and appears in the first 6 months of life with 
intrahepatic cholestasis and progressive fibrosis resulting with cirrho-
sis. Patients usually die because of hepatic deficiency before adoles-
cant period. 

Our patient is a 16 months female who is undergoing a 
pelvipedal plaster because of a fracture on right femoral diaphysis. 
Our patient was diagnosed as Byler’s disease in the first week of life 
and was waiting for liver transplantation. 

In this case we planned to see the features of anaesthesia on pa-
tients with Byler’s Syndrome. 
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idi. Üst batın ultrasonografik incelenmesinde 
hepato-nefromegali tespit edilmiş olan olgu demir 
eksikliği anemisi teşhisi ile tedavi edilmekteydi. 
Yapılan laboratuvar incelemelerinde; Hb: 6.1gr/dl 
Htc: %18.8 AST: 106 U/L, ALT: 68 U/L, GGT: 82 
U/L, Trombosit: 42.000 mm3 idi. Sürekli olarak 
ursodezoksilik asit, fenobarbütal, multivitamin 
tableti kullanmaktaydı. Olguya karaciğeri koruyu-
cu anestezi protokolünün uygulanması planladı. 
Anestezi yöntemi olarak da yapılacak girişimin 
kısa süreli bir işlem olduğu göz önünde bulunduru-
larak maske anestezisine karar verildi. Genel anes-
tezi hazırlıkları tamamlandıktan sonra operasyon 
salonuna alınan olgu monitörize edildi (EKG, 
SpO2, NIBP). Giriş TA: 113/63 mmHg Nb:145 
atım/dk SPO2: %99 olan olguya indüksiyonda; İV 
50 mg Tiopental Na, 0.01 mg fentanil uygulandı. 
İdame maske ile 2 lt/dk O2, 2 lt/dk kuru hava (%50 
O2 -%50 kuru hava), %2-2,5 Sevofloran ile sağlan-
dı. 20 dakika süren işlem sırasında hemodinami 
stabil seyretti. Periferik oksijen satürasyonunda 
herhangi bir düşme gözlenmedi ve işlem sırasında 
herhangi bir komplikasyonla karşılaşılmadı. Olgu 
girişim sonrası sorunsuz olarak servise gönderildi. 
Girişimden sonraki 1., 2. ve 3. günlerde karaciğer 
fonksiyon testleri incelendi ve minimal yükselme 
olduğu gözlendi. ALT-AST(U/L): 1. gün: 62-120, 
2. gün: 57-96, 3. gün: 56-142. GGT(U/L): 2. gün 
76 olarak ölçüldü. 

Tartışma 
Byler hastalığı olarak da bilinen “Progressive 

Familial İntrahepatic Cholestasis” (PFIC) hepa-
tosellüler orjinli kalıtsal bir kolestaz olup sıklıkla 
neonatal dönemde ortaya çıkan kolestaz ile karak-
terizedir. Genellikle yenidoğan ile adölesan dönem 
arasında değişen bir zamanda karaciğer yet-
mezliğine bağlı ölümlere neden olur. Otozomal 
resesif geçişli olup etyolojisi çok anlaşılamamış 
olmakla birlikte, yapılan çalışmalar PFIC, içinde 
en az 3 alt kategori içeren bir heterojeniteyi destek-
lemektedir.2  

İlk alt tip erken bir başlangıç ile karakterize 
olup, sıklıkla neonatal dönemde ortaya çıkar ve 
ciddi kaşıntı, normal serum gama-glutamil 
transferaz (GGT) aktivitesi ve kolesterol düzeyi, 

yüksek konsantrasyonda serum primer safra asidi, 
safrada çok düşük veya hiç olmayan safra asitleri 
ve standart optik karaciğer histolojisinde duktal 
proliferasyon yokluğu ile karakterizedir. Karaciğer 
yetmezliğine bağlı birkaç yıl içinde, nadiren de 
adölesan dönemden sonra ölümle sonlanır. Bu 
büyük olasılıkla doğuştan primer safra asiti 
sekresyonunda bir hataya bağlıdır.2  

İkinci subtipte, etkilenen çocuklarda normal 
serum GGT aktivitesi ve kolesterol düzeyi mevcut 
olup duktal proliferasyon yoktur. Kaşıntı gözlen-
mez ve sadece serumda primer safra asiti kalıntıları 
vardır. Doğumsal hata primer safra asiti sentez-
indedir.2  

Üçüncü subtip, yaşamın ilerleyen yıllarında 
ortaya çıkar. Yüksek portal hipertansiyon ve 
gastrointestinal kanama riski mevcut olup ileri 
yaşlarda karaciğer yetmezliği ile sonlanır. Daha 
hafif ve sabit olmayan kaşıntı, yüksek serum GGT 
aktivitesi, serum primer safra asitleri konsantras-
yonunda orta dereceli bir artış, normal bir bilier 
primer safra asiti konsantrasyonu ve duktal 
proliferasyon ve intra ve ekstrahepatik safra kanal-
larında infiltrasyonla karakterizedir.2 

Byler hastalığı PFIC’in en sık rastlanan for-
mudur. Hastalık yenidoğan döneminde ortaya çıkar 
ve başka bir organ tutulumu olmaksızın karaciğer 
ile sınırlı kalır. D vitamini malabsorbsiyonu sonu-
cu raşitizm, E vitamini eksikliği ile ilgili nörolojik 
sendromlar, retinal pigmental değişiklikler ve 
kolestazın ekstrahepatik tutulumları olabilir. Hasta-
lar çoğunlukla mental retardedir ama karakteristik 
bir yüz görünümleri yoktur.3  

Byler hastalığı veya PFIC’in herhangi bir tipi-
ne sahip olgular yaşamlarının herhangi bir döne-
minde, hastalıklarının değişik evrelerinde operas-
yon için anestezistlerin karşısına çıkabilir. Normal 
karaciğer fonksiyon testlerine sahip veya hafif bir 
sarılık tablosundan son dönem karaciğer yet-
mezliğine veya özefagial varisleri nedeniyle acil 
kanamaya kadar giden durumlar ile karşılaşılabilir. 
Anestezi öncesi normal bir pediatrik muayene ya-
pılmalıdır. Hepatik fonksiyon testlerini de içeren 
laboratuvar tetkikleri, çocuğun beslenme durumu 
da dikkatlice incelenmelidir. Sıvı dengesi, ısı kont-
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rolü ve kan kaybı anestezi sırasında veya öncesin-
de problem yaratabilir. Ciddi sarılıklı çocuklarda 
siyanoz kolayca tanınamadığından hipoksemi gö-
rülebilir. Hiperbilurubinemide puls oksimetre ile 
arteryel hemoglobin oksijen satürasyonunun ölçü-
mü yararlı değildir. SpO2 değeri %90’ın altına 
düşerse kan gazı analizi ile oksijen satürasyonu 
takibi gerekir.5 Bizim olgumuzda girişde ve anes-
tezi idamesinde %50 oksijen ile periferik oksijen 
satürasyonu %99 olduğu için invaziv kan gazı 
analizi yapmadık. Dal ve ark.nın olgusunda da 
%50 oksijen ile periferik oksijen saturasyonu 
%99’un altına inmediği için invaziv kan gazı ana-
lizi kullanmamışlar.4 Byler sendromlu hastalarda 
rutin noninvaziv monitorizasyonun (EKG, 
noninvaziv kan basıncı ölçümü, pulsoksimetre) 
yanı sıra, kapnograf ve ısı monitorizasyonu da 
yapılmalıdır. Yapılacak cerrahi girişimin süresine 
ve invazivliğine göre invaziv monitorizasyon yön-
temleri de (arteryel ve santral venöz yollar) kulla-
nılabilir. Bizim olgumuzda yapılacak cerrahi giri-
şim noninvaziv ve kısa süreli bir işlem olduğu için 
invaziv monitorizasyon yapmamıza gerek kalmadı. 

Byler sendromlu olgularda anestezi uygulama-
sında hepatotoksik etkisi hiç olmayan ya da çok az 
olan anestezik ajanlar seçilmelidir. Bizim olgumu-
zun 16 aylık olması ve konvülzyon öyküsünün de 
bulunması nedeniyle indüksiyon için düşük doz 
intravenöz tiyopental Na ve fentanil kullandık. 
İdameyi maske ile devam ettirdik ve inhalasyon 
ajanı olarak hepatotoksisitesi en az olan 
sevofloranı tercih ettik. Karaciğer hastalığı olan 
vakalarda karaciğer harabiyetini engellemek için, 
hepatotoksisitesi hiç olmayan veya çok az olan 
etkili inhalasyon ajanları seçilmelidir. Seçilecek 
inhalasyon ajanı hepatotoksik etkisinin minimal 
olması ve hepatik kan akımına olan etkisi 
izofloranınkine benzemesi nedeniyle sevofloran 
olmalıdır.6 Sevofloran, halotan, enfloran, isofloran 
ve desfloran gibi volatil ajanlar bir hapten olan 
triflorasetikasit (TFA) oluştururlar, bu da 
hipersensiviteyi indükler.7 Bu durum TFA’ya ikin-
ci maruziyetten sonra karaciğer harabiyetini arttı-
rır. Maymunlarda birçok kez sevofloran uygulama-
ları sonucunda büyük histopatolojik, patolojik veya 
yapısal değişiklikler olmaksızın serum karaciğer 

enzimlerini geçici olarak yükseltmiştir.8 Bizim 
olgumuzda da anestezi sonrası karaciğer enzimleri 
minimal bir yükselme göstermiştir. Daha büyük 
çocuklarda ekstrahepatik metabolizmaya sahip 
olan ve karaciğer kan akımına etkisi olmadığı bili-
nen iv ajanlardan propofol indüksiyon ve idamede 
kullanılabilir.9 Dal ve ark. 6 yaşındaki olgularında 
propofol infüzyonu kullanmışlar. Dekompanse 
karaciğer hastalığı olanlarda intravenöz ajanların 
dozu hasta cevabına göre titre edilmeli ve 
hipoalbüminemili olgularda proteine bağlanan 
intravenöz ajanların dozununun azaltılması gerekli-
liği unutulmamalıdır.4 Opioidler oddi sfinkterinin 
spazmına neden olabileceğinden, intrahepatik 
kolestazı veya posthepatik obstrüksiyonu olan 
olgularda kullanımında dikkatli olunmalıdır.  

Kas gevşeticiler karaciğer kan akımını etkile-
mez ama karaciğer hastalıklarında etki süreleri 
uzar. Karaciğer hasarında plazma potasyumu art-
abileceğinden süksinilkolin kısmen kontren- 
dikedir. Cisatrakuryumun eliminasyonu karaciğere 
bağlı değildir ve güvenle kullanılabilir. Atra-
kuryum da diğer bir seçenek olabilir. Her iki kas 
gevşetici de karaciğerden bağımsız olarak 
Hoffman reaksiyonu ile metabolize edilmektedir. 
Biz olgumuzu entübe etmedik ve yapılan girişim 
için gerekli olmadığından kas gevşetici hiç kul-
lanmadık. 

Karaciğer harabiyeti derecesine bağlı olarak 
özefagus varisleri oluşmuş olgularda trakeal 
entübasyon çok dikkatli yapılmalıdır. Asit olan 
olgularda krikoid basınç uygulanarak ve tecrübeli 
bir anestezist tarafından entübasyon gerçekleştiril-
melidir. Bizim olgumuzda özefagus varisleri ve 
asit tespit edilmemişti ve kısa bir girişim yapıla-
caktı bu nedenle entübasyon yapmadık.  

Familial intrahepatik kolestatik sendromun 
herhangi bir çeşidine sahip olan olgularda seçile-
cek anestezi tekniği ve anestezi yönetiminde; 
hipoksi, hiperkarbi, hipokarbi ve hipotansiyondan 
kaçınılmalıdır.10 Bizim uyguladığımız anestezi 
yöntemi ve anestezi idamesinde bu sorunlardan 
herhangi biriyle karşılaşmadık. Olgumuzda 
hemodinami, end-tidal karbondioksit ve periferik 
oksijen satürasyonu oldukca stabil seyretti ve ol-
gumuz sorunsuz bir şekilde servise gönderilip 3 
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gün sonra da taburcu edildi. Yine Dal ve ark.nın 
olgusunda da herhangi bir sorunla karşılaşılmamış 
ve olguları sorunsuz taburcu edilmiş.4 

PFIC sendromlarından herhangi birisine sahip 
olgulara anestezi uygulayacak anestezistlerin; ol-
gularının klinik evreleri ve laboratuvar değerleri 
hakkında ayrıntılı verilere ve bilgilere sahip olması 
ve bu bilgilerin ışığında yapılacak girişimin gerek-
tirdiği en uygun anestezi yöntemini seçmeleri ha-
linde sorunsuz, başarılı ve güvenli bir anestezi 
uygulaması yapmalarını ve hastaların bu girişimle-
ri zararsız bir şekilde atlatmalarını sağlayacaklar-
dır. 
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