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Ö Z E T 

Dubin-Johnson sendromu (DJS) bilirubinin safra ka-
nalikülierine atılamaması sonucu ortaya çıkan kronik, 1a-
mitial bir hiperbilirubinemi durumu olup oldukça selim 
seyreder. Kolestatik sarılığa ya da karaciğer sirozuna dö­
nüştüğüne dair herhangi bir yayın yoktur. Bu yazıda DJS 
tanısı konan ve karaciğer sirozu gelişen bir vakanın klinik 
ve laboratuar bulguları sunularak kronik karaciğer hastalığı 
ile ilişkisi tartışıldı. 
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DJS otozomal resesif geçiş gösteren ve direkt hi­
perbilirubinemi ile seyreden kronik, selim bir sendrom-
dur (1,2). Genellikle ikinci veya üçüncü dekadlarda or­
taya çıkar. Artmış direkt bilirubin 3-15 mg/dL düzeyleri 
arasında seyreder (1,3). DJb genellikle asemptomatik 
olup seyrek olarak dispeptik yakınmalara neden olabilir. 
Hastaların %25'inde karaciğerde hafif büyüme saptana­
bilir (3). DJS 'de karaciğer fonksiyon testleri, alkalen 
fosfataz normaldir. B S P testinde 120. dakika değeri, 45 
dakika değerinden oldukça yüksektir. Makroskopik ola­
rak kahverengi-siyah olan karaciğerin biopsisinde hepa-
tositler içinde koyu kahverenkli bir pigment tipiktir. Bu 
pigmentin yapısı tam bilinmemekle birlikte lizozomlarda 
oluşan epinefrin polimerlerinden ibaret olduğu anlaşıl­
mıştır (4-7). 
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S U M M A R Y 

Dubin-Johnson syndrome is a benign, autosomally 
inherited hyperbilirubinemia. vVe 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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Öykü: Doğumundan beri göz akları sarı olan hasta 
özellikle üşüttüğü dönemlerde sanlık yakınmasının art­
tığını ifade ediyor. 1974 yılında Hacettepe Üniversite­
sinde yatarak tetkik edilen hastaya yapılan tetkik ve 
biopsi sonunda DJS tanısı konmuş. Son üç yıldır tüm 
bedeninde kaşıntı yakınması olan ve giderek karnının 
şiştiğini ifade eden hasta aniden bol miktarda kan kus­
ması üzerine kliniğimize başvuru ile yatırıldı. 

Oz-soy geçmiş: Anne ve babası akraba olan has­
tanın 1 erkek ve 2 kızkardeşi ile 1 kız ve 3 erkek ço­
cuğunda tekrarlayan sarılık mevcut. 

Alışkanlıkları: Sigara 3 paket/gün 

Fizik muayene: Deri ve skleralar ikterik. Ciltte yay­
gın kaşıntı izleri mevcut. Bilateral jinekomasti (+). 

Göbek platosu silinmiş, asit (+), karaciğer kosta 
yayını 2 cm geçiyor. Dalak ballote edilemedi. Palmar 
eritem (+). Rektal tuşede melena (+). 

Lab. bulguları. Tam idrar; Dan: 1015, Prot: (-), Bil: 
(+), Ürob: (++), Mik: 1-2 lök, Tam kan: S e d : 20 
mm/saat, Htc: %33, BK: 6000/mm3, Periferik yayma: 
%68 parçalı, %30 lenfo, %1 mono, %1 eo, Eritrositler 
NN, Trom: yeterli. 

Biyokimya: Glu: 80 mg/dl, Üre: 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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YENİCE ve Ark. 
DUBİN-JOHNSON SENDROMLU VAKADA KARACİĞER SİROZU 

Şekil 1. Dubin Johnson sendromu görülen ailenin pedigrisi. 

140Ü, A S T : 11CÜ, ALP:130Ü, PTZ:18" , Elektrolitler: 
Normal. 

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

idrar total koproporfirin, Koproporfirin I ve Kopro-
porfirin III izomeri normal. 

Batın ult: Karaciğer normalden büyük, kosta yayını 
2-3 cm geçmekte, vena porta çapı 15 mm, dalak nor­
malden büyük, splenik ven 9 mm, batında serbest asit 
mevcut. 

Özefagoskopi: Özefagusun alt ucunda 3. derece 
mor erguvani renkte üzerinde kırmızı benekler bulunan 
varisi mevcut. 

Asit mayii: Transüda ile uyumlu. 
Karaciğer biopsisi: DJS ve siroz ile uyumlu. 
Öykü, fizik muayene ve laboratuar bulgularına 

göre hastaya: 

1) DJS 

2) Dekompanse karaciğer sirozu 

3) Özefagus varis kanaması tanısı kondu. Gerekli 
tıbbi tedavi yapıldı. 

TARTIŞMA 
DJS'nda bilinmeyen nedenlerle bilirubinin Intra he-

patik safra yollarına atılamaması söz konusudur. Biliru­
binin yanında daha başka maddeler de safraya atıla­
nı az. Ancak safra tuzlarının atılımında bir defekt yoktur 

ve bu nedenle kaşıntı görülmez (7,8). Bizim vakamızda 
beş yıldan beri devam eden kaşıntı mevcut olup, s o n 
aylarda kaşıntı gittikçe azalmış. Beş yıldır devam e d e n 
kaşıntı akla kolestazı getirmektedir. Ancak hastamızda 
kolestaz yapacak herhangi bir neden bulunmadı. Son 
aylarda kaşıntının gittikçe azalması muhtemelen hepa-
tosellüler harabiyetin artması ve yeterli safra tuzu üreti­
minin olamamasına bağlıdır. Kolestaz sonucu siroz için 
tipik örnek primer bilier siroz (PBS) dur. Ancak hasta­
mızın erkek olması, alkalen fosfataz düzeyinin çok yük­
sek olmaması ve Anti mitokondrial antikor (AMA) testi­
nin (-) olması ve karaciğer biyopsi bulgularının P B S ' a 
uymaması nedeni ile P B S ' u kolaylıkla ekarte edebil­
mekteyiz. Ayrıca hastamızda kolestaz yapacak ilaç öy­
küsü ve sistemik hastalık gibi durumlar da yoktu. Keza 
sekonder bilier siroz yapacak intra ve ekstrahepatik bir 
patoloji de saptanmadı. 

Viral hepatit göstergeleri yönünden yapılan incele­
mede HBsAg, Anti-HBs, HBeAg ve Anti-HCV (-) bulun­
du. Bu bulgular, oluşan sirozun B veya C virusuna 
bağlı olmadığını kanıtlamaktadır. Literatürde Akut Viral 
Hepatitle birlikte DJS vakaları sunulmuş, hatta böyle 
hastalarda esmer pigmentin geçici olarak kaybolduğu 
gözlenmiş ise de DJS ile kronik karaciğer hastalığı ara­
sında herhangi bir ilişki kurulamamıştır (9). Bugüne ka­
dar yayınlanmış DJS'Iİ vakalar genellikle çocukluk ve 
orta yaş gruplarını kapsamaktadır (1,10-12). Hastalık 
selim olarak kabul edilmektedir (3,4,7). Ancak geriatrik 
yaşlara kadar gelen kişilerde DJS'n in sirozla birlikte 
olup olmayacağı konusunda bu hasta dolayısı ile 
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kuşkularımız bulunmaktadır. Zira bu konuda literatürde 
de ileri yaşları kapsayan yeterli DSJ' l i vaka sunumu 
yoktur. Sirozla karşımıza gelen bu hastada sirozun 
etyolojisini açıklayacak B veya C hepatiti, diğer viral 
ajanlar, alkol ve Haç alımı, primer veya sekonder bilier 
siroz yapabilecek neden, metabolik hastalık vb yoktu. 
Bu durum, DJS'n in ileri yaşlara kadar yaşayanlarda 
kolestaza ve siroza yol açabileceğini düşünmemize yol 
açtı. 

Sonuç olarak DJS'n in iyi seyirli bir hastalık ol­
duğu kabul edilmekle birlikte ileri yaşlarda nasıl so­
nuçlanabileceğine dair yeterli bilgi mevcut değildir. 
Bundan böyle bilinen hastaların ileri yaşlara kadar 
takibinin ve bu konuyla ilgili detaylı araştırmaların 
yapı lmasının yeni ve yarar l ı bi lgi ler sağlayacağı 
düşünülebilir. 
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