Bir Erkek Primer Bilier Siroz Vakasi

A MALE, PRIMARY BILIARY CIRRHOSIS CASE
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OZET

Primer bilier siroz (PBS) %90 oraninda kadinlarda
goriilen, intrahepatik safra  kanallarinin  giderek  artan
destriiksiyonu ile karaciger sirozuna kadar ilerleyen  bir
hastaliktir.  Hastaligin  baslangicinda ana klinik belirtilerin
yalnizca kasinti olmasi bazen taninin gecikmesine neden
olabilir.  Klinigimize llser kanamasi nedeniyle yatisi si-
rasinda dikkati c¢ceken kasinti yakinmasi bulunan ve bir
yildir siirmesine karsin tani konulamadan medikal tedavi
uygulanan hastada erkeklerde seyrek olarak goériilen
PBS saptanmasi nedeniyle vaka sunuldu.

Anahtar Kelimeler Kronik non-supuratif destriiktif kolanjit,

Primer bilier siroz, Alkalen fosfataz

T Klin Gastroenterohepatoloji 1996, 7:118-120

Bilindigi gibi PBS ilk kez 1851'de Addison ile Gull
ve daha sonra da Hanot tarafindan tarif edilen, biiylk
cogunlugunu kadinlarin olusturdugu, safra kanallarinin
ilerleyici hasari ve obstriiksiiyonu ile karakterize bir has-
taliktir (1).

Erken donemde regenerasyon nodiilleri ve ka-
raciger sirozuna ait diger histolojik bulgularin olmamasi
dolayisi ile "Kronik nonsiipiiratif destriktif kolanjit" te-
rimi daha uygun bir tanimlama olacaktir (2). Hastaligin
patogenezi, genel olarak bagisiklik sisteminin bo-
zukluguna baglanmistir. Safra kanal epiteli sitotoksik T
hiicreleri tarafindan infiltre edilmektedir. Supressor T
hiicre sayir ve fonksiyonu azalmistir. Bu durumu te-
tikleyen mekanizmanin; virlis, bakteri ya da bir kisim
antijenler mi yoksa dogrudan immun regulasyonun bo-
zuklugu mu oldugu halen tam anlasilamamistir.
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SUMMARY

Primary biliary cirrhosis (PBC) is a disease in which
intra-hepatic bile ducts are progressively destroyed.
Ninety percent of PBS patients are female. The disease
starts insidiously, most frequently as pruritis without
jaundice. In this article we presented an insidious start-
ing case of PBC. A 52 years old male patient which
complaining from pruritis for 1 year.
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Primary biliary cirrhosis, Alkaline phosphatase
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HLA Class Il antijenlerini yilksek oranda barindiran
pankreatik ve lakrimal kanal epitellerinin de tutulum
gostermesi ilginctir (3, 4). Bu yoniiyle PBS; kisinin kendi
karaciger dokusuna spontan olarak olusan kronik bir
degerlendirilebilir.  Diger
immun kanitlar PBS'un otoimmun hastaliklarla birlikte
siklikla gozlenebilmesi, basta mitokondrial antikorlar
olmak bulunmasi, dolasimda
immun kompleks ve immunglobulinlerin yiiksek oranda
gozlenebilmesidir (5,6,7). HLA antijenleri ile ilgi olmadigi
ileri siirilmisse de (8 yurdumuzda yapilan bir ca-
lismada HLA-A9 ve HLA B21 sik olarak bulunmustur
9y

rejeksiyon cevabi olarak

lizere otoantikorlarin

PBS'lu hastalarin %90'Il 40-60 yas arasi kadindir.
Ulser kanamasi ile klinigimize basvuran, bu arada bir
yildir siirmesine karsin nedeni ortaya konamamis ka-
sinti ile yiksek alkalen fosfataz (ALP) degerleri sap-
tanan ve erkek olmasi dolayisiyla seyrek olarak goriilen
vaka sunuldu.

VAK'A

52 yasinda, erkek, emekli. Yakinma; siyah renkli
diskilama ve kasinti. Oykii; agir bir esya kaldirma so-
nucu ortaya cikan bel agrisi nedeni ile son 5 gindiir
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adini bilmedigi agri kesici ilag alan hasta, giinde 2-3
kez siyah renkli gaita diskilamaya bcslamis ve giderek
halsizlesmis. Ayrica son 1 yildir tim bedeninde olan ve
gittigi hakimlerce verilen antihistaminiklere kismi cevap
veren kisinti yakinmasi bulunuyormus. 0z ve soy gec-
mis; ozellik yok. Aliskanhk; 20 yil, 1 paket sigara /giin;
Alkol ve ila¢ kullanimi yok. Fizik muayene; KB; 120/80
mmHg, N: 92/dak. Bas boyun: Konj; soluk, Sol. sist.:
Olagan, Kardiovaskuler sist.: Olagan, Gastrointestinal
sist.: Bagirsak sesleri hlperaktlf, karaciger 1 cm sert,
diuzgun yuzeyli olarak ele geliyor. Ekstremiteler: Palmar
eritem, tenar atrofisi yok, nabizlar acik.

Lab. bulgulari: Tam kan: Hb: %11, Htc:%33, BK:
7700, Trom: 310.000, Sed: 28 mm/saat. Tam idrar;
Normal. Biyokimya: SGOT: 227, SGPT: 275, LDH: 391,
ALP: 4400, GGTP:1244, T.B1L1.35, i.Bil.: 0.77, D.Bii.:
0.58, T.Prot:6.4, Alb:3.5, Glob:2.9, Kolesterol:224,
Elektrolit, Glu. ve ure normal. PTZ: 13", Antl Mi-
tokondrial Antikor: 1/320 (+), IgM: 318mg/dl (N:55-
300mg/dl). HBsAg, HBeAg, Anti HBc, Anti HBs, Antl
HCV, Antl CMV, Mono Test: Negatif. ERCP: Normal.

(Diger lab. bulgular tartisma boliimiinde belirtildi).

KLINiK GiDiS VE TARTISMA

Ust GiS kanamasi yakinmasi ile gelen hastaya ya-
pilan endoskopik tetkikte "erozif bulbitis ve bulbusta
deformasyon" saptandi. Om prazol 40 mgr amp 2x1 IV
uygulanmasi sonucunda melena yakinmasi tedavinin 5.
gininde gecen hastanin hemodinamisl stabil olarak
seyetti. Ancak hastanin 1 yildir siiren kasintisinin ol-
masi ve yapilan rutin tetkiklerinde ALP ve GGTP yuk-
sekliginin saptanmasi lzerine ayirici taniya gecildi. ALP
ile birlikte GGTP'nin de yiksek olmasi patolojinin safra
kanallar kokenli olabilecegini disindurdii.

Ayirict tanida; "ekstrahepatik bllier ttkanma" ol-
dukca 6nemli olup zaman zaman yanilgilara neden ola-
bilir (10), bilirublnlerin sadece az bir yukseklik go6s-
termesi, batin ultrasonunda karaciger kontur ve
ekosunun tabii, safra kesesi ve safra yollarinda kalkul
yada camur olmamasi ve disardan basi yapabilecek
patolojinin bulunmamasi ile uzaklasildi.

SGOT ve SGPT degerlerinin normalin 5-6 kati yiuk-
sek olmasi Kronik aktif hepatit ile ayirici tani gerektirdi.
HBsAg, Anti HBc IgM ve IgG, Anti HBs, Antl HCV, Antl
CMV ve Monotest negatif idi. Seruloplazmin: 36 mg/dl
(N: 18-45 mg/dl), idrar Cu: 84 mgr/dl/24 saat Fe: 110
mgr/dl  (N:65-175mgr/dl), Ferritin: 89ng/ml (N.20-
200ng/dl). ilag anamnezlnin olmamasi, alkol Kkul-
lanmamasi, palmar eritem, arteriyel 6rimcek olmamasi,
ultrasonografik olarak karaciger paranklm ekosunun
normal olmasi Ki. Aktif hepatit olasiligini azaltti.

Hastada Kolltis lilseroza ya da Crohn Hastaligini
diisiindiirecek anamnez, diare ve diger bulgular yoktu
(11).
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Tani amaciyla yapilan karaciger biopslsinde: "por-
tal bolgelerde polimorflari iceren hafif iltihabi hiicre in-
filtrasyonu, minimal safra ductus hasari, hafif kolestaz"
saptandi. Bu bulgu PBS'nin 1. evresi ile uyum gos-
termekteydi. Bazen bu doénemde granilomlar sap-
tanabilir. Bu durumda Sarkoidoz ile ay uci tani ya-
piimahda (12, 13).

Genellikle kadin olan hastalarin %30'u baslangicta
asemptomatlk olup biyokimyasal degerlerde yiikseklik
saptanmaktadir. Baslangictaki kasinti ve nonspesifik
yorgunluga aylar icinde diger semptomlar eklenebilir.
Hastalarin %50'sinde sert bir karaciger palpe edilebilir.
%25 hastada splenomegall, %15 oraninda ksan-
talesma ve ksantoma (serum kolesterol ve trigliserid
artmaktadir), %10 hiperpigmentasyon, %10'dan daha
az oranda ise yalnizca sarilik gorulebilir.

Diger nadir bulgular arasinda:

*Comak parmak (14),

*Metabolik kemik hastalig,

*Renal tubuler asidoz (15, 16)

*Steatore,

'Kompleks kapillaritis, Ucken planus (17, 18) var-
dir. Daha sonra sirozun tim komplikasyonlari gorilir.

PBS'In; romatoid artrit, skleroderma, sicca komp-
leksi ve otoimmun tlroidlt ile birlikte goérilebildigi de
unutulmamahdir. Tedavide ursodeoksikolik asid (19),
kortikosteroidler, azathioprine, D-penisllamin, slk-
losporin ve methotreksate kullanilir. Karaciger trans-
plantasyonu yapilabilir.

SONUGC:

Bu vakamizda PBS icin tipik olan ALP, AMA, IgM
diizeylerinin yiksek olmasi ile akla PBS geldi. Bunun
Uzerine vyapilan karaciger biopsisinin patolojik de-
gerlendirme sonucu hasta evre | PBS ile uyumlu ola-
bilirdi. Ayirici taniya giren diger hastaliklarin ekarte edil-
mesi ile PBS tanisina varildi. Bu hastanin 6zelligi, erkek
olmasi, ERCP bulgularinin olmamasi ve uzun siiren ka-
sinti nedeniyle PBS disiinilmeden medikal tedavi éne-
rilmis olmasi ve tanisinin, bir baska hastalik (Ust GiS
kanamasi) nedeniyle yattigi klinigimizde alinan anam-
nez ve yapilan rutin tetkikler sonucunda disiinilerek
konulmus olmasidir.

Bu vak'a; kasinti ile basvuran hastalarda ALP yiik-
ek ise PBS'nin oncelikle akla getirilmesi gerektigini
gostermektedir.
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