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OZET

Dubin-Johnson  sendromu  (DJS)  bilirubinin ~ safra  ka-
nalikilierine atilamamasi sonucu ortaya ¢ikan kronik, 1a-
mitial ~ bir  hiperbilirubinemi
Kolestatik sariliga ya da karaciger sirozuna dé-
Bu yazida DJS

tanisi  konan ve karaciger sirozu gelisen bir vakanin klinik

durumu  olup  oldukga  selim
seyreder.
nigtigiine dair herhangi bir yayin yoktur.
ve laboratuar bulgulari  sunularak kronik karaciger hastaligi

ile iligkisi tartigildi.
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DJS otozomal resesif gecis gosteren ve direkt hi-
perbilirubinemi ile seyreden kronik, selim bir sendrom-
dur (1,2). Genellikle ikinci veya uglincu dekadlarda or-
taya cikar. Artmis direkt bilirubin 3-15 mg/dL duzeyleri
arasinda seyreder (1,3). DJb genellikle asemptomatik
olup seyrek olarak dispeptik yakinmalara neden olabilir.
Hastalarin %25'inde karacigerde hafif buyime saptana-
bilir (3). DJS'de karaciger fonksiyon testleri, alkalen
fosfataz normaldir. BSP testinde 120. dakika degeri, 45
dakika degerinden oldukga yuksektir. Makroskopik ola-
rak kahverengi-siyah olan karacigerin biopsisinde hepa-
tositler iginde koyu kahverenkli bir pigment tipiktir. Bu
pigmentin yapisi tam bilinmemekle birlikte lizozomlarda
olusan epinefrin polimerlerinden ibaret oldugu anlasil-
migtir (4-7).
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SUMMARY
Dubin-Johnson  syndrome is a  benign,  autosomally
inherited  hyperbilirubinemia. vWe have no  knowledge

about DJS that turns to chronic liver disease. Clinical and
laboratory results were given and discussed about a case
who had been diagnosed to have DJS and also suffered

from liver cirrhosis.
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Oykii: Dogumundan beri gbz aklari sari olan hasta
ozellikle Usittigld dénemlerde sanlik yakinmasinin art-
tigini ifade ediyor. 1974 yilinda Hacettepe Universite-
sinde yatarak tetkik edilen hastaya yapilan tetkik ve
biopsi sonunda DJS tanisi konmus. Son Ug¢ yildir tim
bedeninde kasinti yakinmasi olan ve giderek karninin
sistigini ifade eden hasta aniden bol miktarda kan kus-
masi Uzerine klinigimize basvuru ile yatirildi.

Oz-soy gecmis: Anne ve babasi akraba olan has-
tanin 1 erkek ve 2 kizkardesi ile 1 kiz ve 3 erkek ¢o-
cugunda tekrarlayan sarilik mevcut.

Aligkanliklari: Sigara 3 paket/gin

Fizik muayene: Deri ve skleralar ikterik. Ciltte yay-
gin kasinti izleri mevcut. Bilateral jinekomasti (+).

Gobek platosu silinmis, asit (+), karaciger kosta
yayini 2 cm gegiyor. Dalak ballote edilemedi. Palmar
eritem (+). Rektal tusede melena (+).

Lab. bulgulari. Tam idrar; Dan: 1015, Prot: (-), Bil:
(+), Urob: (++), Mik: 1-2 16k, Tam kan: Sed: 20
mm/saat, Htc: %33, BK: 6000/mm3, Periferik yayma:
%68 pargali, %30 lenfo, %1 mono, %1 eo, Eritrositler
NN, Trom: yeterli.

Biyokimya: Glu: 80 mg/dl, Ure: 70 mg/dl, Kreati-
nin: 1.1 mg/dl, Kolesterol 184 mg/dl, T.prot: 5.1 gr/dl,
Alb: 1.4 gr/dl, T.Bil: 23 mg/dl, D. Bil: 17.2 mg/dl, ALT:
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Sekil 1. Dubin Johnson sendromu gorilen ailenin pedigrisi.

1400, AST: 11CU, ALP:130U, PTZ:18", Elektrolitler:
Normal.

HBsAg, HBeAg, Anti HBs, Anti HCV, Antimitokon-
driai antikor, Epstein-Barr virus IgM-IgG, Cytomegalovi-
rus Igfvl: negatif.

idrar total koproporfirin, Koproporfirin | ve Kopro-
porfirin Il izomeri normal.

Batin ult: Karaciger normalden buyuk, kosta yayini
2-3 cm gecmekte, vena porta ¢api 15 mm, dalak nor-
malden buyuk, splenik ven 9 mm, batinda serbest asit
mevcut.

Ozefagoskopi: Ozefagusun alt ucunda 3. derece
mor erguvani renkte Uzerinde kirmizi benekler bulunan
varisi mevcut.

Asit mayii: Transuda ile uyumlu.

Karaciger biopsisi: DJS ve siroz ile uyumlu.

Oykii, fizik muayene ve laboratuar bulgularina
goére hastaya:

1) DJS

2) Dekompanse karaciger sirozu

3) Ozefagus varis kanamasi tanisi kondu. Gerekli
tibbi tedavi yapildi.

TARTISMA

DJS'nda bilinmeyen nedenlerle bilirubinin Intra he-
patik safra yollarina atilamamasi s6z konusudur. Biliru-
binin yaninda daha baska maddeler de safraya atila-
niaz. Ancak safra tuzlarinin atiiminda bir defekt yoktur
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ve bu nedenle kasinti gorilmez (7,8). Bizim vakamizda
bes yildan beri devam eden kasinti mevcut olup, son
aylarda kasinti gittikge azalmis. Bes yildir devam eden
kasinti akla kolestazi getirmektedir. Ancak hastamizda
kolestaz yapacak herhangi bir neden bulunmadi. Son
aylarda kasintinin gittikce azalmasi muhtemelen hepa-
toselliler harabiyetin artmasi ve yeterli safra tuzu Ureti-
minin olamamasina baghdir. Kolestaz sonucu siroz igin
tipik 6rnek primer bilier siroz (PBS) dur. Ancak hasta-
mizin erkek olmasi, alkalen fosfataz diizeyinin ¢ok yuk-
sek olmamasi ve Anti mitokondrial antikor (AMA) testi-
nin (-) olmasi ve karaciger biyopsi bulgularinin PBS'a
uymamasi nedeni ile PBS'u kolaylikla ekarte edebil-
mekteyiz. Ayrica hastamizda kolestaz yapacak ilac dy-
kusl ve sistemik hastalik gibi durumlar da yoktu. Keza
sekonder bilier siroz yapacak intra ve ekstrahepatik bir
patoloji de saptanmadi.

Viral hepatit géstergeleri yéninden yapilan incele-
mede HBsAg, Anti-HBs, HBeAg ve Anti-HCV (-) bulun-
du. Bu bulgular, olusan sirozun B veya C virusuna
bagll olmadidini kanitlamaktadir. Literatirde Akut Viral
Hepatitle birlikte DJS vakalari sunulmus, hatta bdyle
hastalarda esmer pigmentin gecici olarak kayboldugu
gozlenmis ise de DJS ile kronik karaciger hastaligi ara-
sinda herhangi bir iliski kurulamamistir (9). Bugline ka-
dar yayinlanmis DJS'll vakalar genellikle ¢ocukluk ve
orta yas gruplarini kapsamaktadir (1,10-12). Hastalik
selim olarak kabul edilmektedir (3,4,7). Ancak geriatrik
yaslara kadar gelen kisilerde DJS'nin sirozla birlikte
olup olmayacagi konusunda bu hasta dolayisi ile
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kuskularimiz bulunmaktadir. Zira bu konuda literatiirde
de ileri yaslari kapsayan yeterli DSJ'li vaka sunumu
yoktur. Sirozla kargsimiza gelen bu hastada sirozun
etyolojisini agiklayacak B veya C hepatiti, diger viral
ajanlar, alkol ve Ha¢ alimi, primer veya sekonder bilier
siroz yapabilecek neden, metabolik hastalik vb yoktu.
Bu durum, DJS'nin ileri yaslara kadar yasayanlarda
kolestaza ve siroza yol acgabilecegini dusinmemize yol
acti.

Sonug olarak DJS'nin iyi seyirli bir hastalik ol-
dugu kabul edilmekle birlikte ileri yaslarda nasil so-
nuclanabilecegine dair yeterli bilgi mevcut degildir.
Bundan boyle bilinen hastalarin ileri yaslara kadar
takibinin ve bu konuyla ilgili detayli arastirmalarin
yapilmasinin yeni ve yararl bilgiler saglayacagi
dusundulebilir.
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