Olgu Sunumu / Case Report

Yeni Tani Primer Biliyer Kolanjitli Hasta: Olgu Sunumu
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Oz.

Primer biliyer kolanjit (PBK) etiyolojisi bilinmeyen, ¢ogunlukla orta yas kadinlarin etkilendigi,
kliclk safra kanallarinda hasarin eglik ettigi, yavas ilerleyen, kronik kolestatik grantlomatdz
bir karaciger hastaligidir. PBK, portal hipertansiyon veya karaciger yetmezligi gibi ciddi
hastaliklara neden olup sonrasinda siroza ilerleyebilir. Bu vakada oldugu gibi non-spesifik
semptomlarla gelebilecedi unutulmamali, ayrintili anamnez ve slphelenilen hastalarda
gerekli laboratuvar tetkikleri ile tani kesinlestirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Primer biliyer kolanjit, Antimitokondriyal antikor, Kaginti

Abstract

Primary biliary cholangitis (PBC) is a slowly progressive chronic cholestatic granulomatous
liver disease of unknown etiology, mostly affected by middle-aged women, accompanied by
damage to the small bile ducts. PBK can cause serious diseases such as portal hypertension
or liver failure and then progress to cirrhosis. As in this case, it should not be forgotten that it
may come with non-specific symptoms, detailed history and diagnosis should be confirmed
with necessary laboratory tests in patients suspected.
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Girig

Primer biliyer kolanjit (PBK) en sik gérilen kolestatik kara-
ciger hastaliklarindan biridir (1). Kiiglk safra kanallarinda
hasar meydana getiren ve kronik granilomat6z olarak iler-
leyen bir yapiya sahiptir (2). Genetik yatkinlik ve gevresel
faktorler suglanan nedenler arasinda olsa da etiyoloji halen
tam olarak bilinmemektedir. Cevresel faktorler arasinda
oje, ksenobiotikler ve sigara sayilabilir (1).

PBK, siklikla orta yas kadinlarda gorulur ve kadinlar erkek-
lere oranla 9 kat daha fazla etkilenir. Avrupa’'nin kuzey ke-
simlerinde daha yaygin gérilmekle birlikte, en az gortilen
bolge olarak Afrika bilinmektedir. Hastaligin insidansi 0.33-
5.8/100.000, prevalansi ise 1.9-40 /100.000 olarak bildiril-
mistir (3,4).

PBK’nin yavas ilerledigi bilinmekle beraber siddeti degis-
kenlik gosterebilir (5). Geng hastalar (40 yas alti tani konul-
mus) siroza dogru daha hizli bir ilerleme egilimi gostermek-
tedirler (6). Genel itibari ile de tedavi edilmeyen hastalar 10
ile 20 yil arasinda siroz ve karaciger yetmezligine ilerleye-
bilmektedir (1,6). Yapilan bir ¢alismada, semptom gds-
terme oranlari ve yasam siresi degerlendirilmis, sempto-
matik hastalarda ortalama yasam suresi 7.5 yil bulunma-
sina karsin, asemptomatik hastalar igin bu siire 16 yil ola-
rak bildirilmistir (1). Halsizlik, yorgunluk ve kasinti gibi
semptomlar gorulebilen bu hastaliga, kutandzkalsinoz,
Raynaud fenomeni ve sicca sendromu gibi imminolojik bo-
zukluklar eslik edebilir (4).

Tedavide ise ursodeoksikolik asit (UDCA) halen 6nemini
stirdlirmekte ve PBK'lI hastalar icin uzun siireli nakilsiz
sagkalim saglamaktadir. UDCA ya cevap vermeyenler i¢in
ise tedavi secenekleri sinirli kalmistir (1).

Bu olgu sunumundaki amacimiz ¢ok yaygin gortiimeyen,
non-spesifik semptomlardan maligniteye kadar ilerleyebi-
lecek bu hastaligin, semptomatik olsa bile geg tani alabile-
cegini vurgulamaktir.

Olgu Sunumu

39 yasindaki kadin hasta, epigastrik bolgede agri, kasintl,
halsizlik ve yorgunluk sikayetleri ile Gniversitemizin gastro-
enteroloji poliklinigine bagvurdu. Hastanin sikayetlerinin
yaklasik 5 yildir oldugu, cesitli polikliniklere basvurdugu ve
karaciger enzim yuksekliginden dolay! karacigerinde yag-
lanma diisiiniildiigii 6grenildi. Oz gegmisinde ve soy geg-
misinde 6zellik bulunmayan hastanin fizik muayenesi nor-
maldi. Kan tetkiklerinde hemogram normal, Aspartatami-
notransferaz (AST): 83 U/L (normal degerler: 5-35 UIL),
alaninaminotransferaz (ALT): 69 U/L (normal degerler: 5-
40 U/L), alkalenfosfataz (AF): 632 U/L (normal degerler:
90-260 U/L), gama-glutamil-transferaz (GGT): 622 U/L
(normal degerler: 7-32 UIL), total bilirubin: 0.5 mg /dl, pro-
tein elektroforezinde gama globulin hafif artmisti: 2.11 g/dl
(normal 0.60-1.5 g/dl), %24.1 (normal % 9.5-20.7) olarak
bulundu. Otoimmiin belirteclerden antinikleer antikor
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(ANA) ve antimitokondriyal antikor (AMA) pozitif olan has-
tanin yapilan ultrasonografisinde, karaciger parankimi ince
grandler goriinimdeydi. Mevcut bulgularla hastaya PBK
teshisi konuldu, 15 mg/kg ursodeoksikolik asit tedavisi bag-
landi ve kontrolleri planlandi. Hastanin sonraki ziyaretle-
rinde semptomlarinin azaldig, laboratuvar parametreleri-
nin geriledigi gozlendi.

Tartisma

intrahepatik safra yollarinin ilerleyici hasari ile karakterize
bu hastalik igin "primer biliyer siroz" halen popiler bir tanim
olsa da "kronik non-stiplratif destriktif kolanjit” yada pri-
mer biliyer kolanijit” te bu hastaligi tanimlamak igin kullani-
lan isimler arasindadir (7).

Bu hastalik, 30-65 yas araligindaki (ortalama 39) kadinlari
daha ¢ok etkiler (3). Bu olgunun da yas ve cinsiyeti litera-
tlr ile uyumludur. PBK olgulari ¢ogunlukla karsimiza
asemptomatik (%50-60) ¢ikabilmektedir (3). Semptomatik
olan hastalarda ise en sik olarak halsizlik-yorgunluk (%65)
sikayeti karsimiza ¢ikmaktadir. Kasinti (%55) ge¢ ortaya
¢ikan bir bulgudur. Ozellikle gebelikte baslayabilir. Sicak-
lik, yln maruziyeti ile siddetlenebilir ve geceleri artis gds-
terebilir (3). Kasintiya, dolagimdaki safra tuzlari, opioiderjik
molekiller ve diger metabolitlerin neden olabilecedi 6ne
surimastr (8).

Bizim olgumuzda da hasta bu gibi (yorgunluk, halsizlik v.b.)
non-spesifik semptomlar ile ¢esitli merkezlere bagvurmus
ve ge¢ tani almasinin nedenlerinden birisi de yine bu non-
spesifik semptomlar olmustur.

Karaciger enzim yUksekligi, biliyer gorintileme ve AMA
antikor pozitifligi teshis icin gerekli parametrelerdir (9). PBK
icin spesifik olan AMA, %90-95 oraninda duyarlilia sahip-
tir. Tani igin karaciger biyopsisi gerekli degildir, ancak ke-
sin tani konulamayan, siiphede kalinan hastalarda (AMA
nin negatif olmasi gibi) etkin bir tani yontemi olarak deger-
lendirilebilir (4). Olgumuzda klinik olarak kasinti olmasi, bi-
yokimya bulgularinda 6n planda kolestaz enzimler yiiksek
ve seroloji (AMA) pozitif oldugu icin biyopsiye gerek goril-
memistir. ANA pozitifligi de mevcut olan hastanin ayirici ta-
nisinda overlap sendromuna dikkat edilmelidir. Tani igin
otoimmin hepatit dzellikleri ile PBK bulgularinin beraber
seyretmesi ve tedaviye yanitsizlik olmasi gerektigi unutul-
mamalidir (3,6,7). Bu vakada otoimmiin hepatit skoru 10
puanin altinda oldugundan ve tedaviye uygun yanit alindi-
gindan overlap sendromu distnGimemistir.

PBK, yavas ilerleyen bir hastaliktir ancak ayni yas ve cin-
siyetteki kontrol grubu ile karsilastirildiginda yagsam suresi
anlamli olarak daha az bulunmustur (10). Yine bu hasta-
larda artmig malignite riski, 6zellikle lenfoproliferatif malig-
niteler s6z konusudur (11,12).

1980 li yillarda PBK'li hastalar igin tek tedavi kaynagi kara-
ciger nakli iken UDCA'nin kullaniimasi PBK tarihinde
onemli bir donim noktasi olmustur. Yillarca siren tartig-
malardan sonra, fikir birligine variimis ve UDCA standart
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tedavi olarak kabul edilmigtir. UDCA, ézellikle hastaligin er-
ken doneminde baslandiginda, nakilsiz sagkalimi arttirdigi
yapilan galismalarda gdsterilmistir (5). Alternatif yeni teda-
viler gikmasina ragmen, UDCA halen PBK igin birinci ba-
samak tedavi olmayi surdirmektedir.

PBK, portal hipertansiyon veya karaciger yetmezligi gibi
ciddi hastaliklara neden olabilmekte ve sonrasinda siroza
ilerleyerek dliime yol acabilmektedir. Bizim hastamizda ol-
dugu gibi non-spesifik semptomlarla gelebilecedi unutul-
mamali, ayrintili anamnez ve stiphelenilen hastalarda ge-
rekli laboratuvar tetkikleri istenmeli, 6zellikle otoimmun be-
lirtegler unutulmamali ve tani kesinlestirilmelidir.

Hasta onami. Calisma igin hastadan yazili onam alinmig-
tir.
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