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Duktopeni tanım olarak interlobüler safra 
kanalı sayısında azalmayı ifade eder (1). 
Đntrahepatik safra kanallarının yetersizliği, 
pediyatrik hastalarda çok iyi bilinen bir hastalıktır. 
Duktopeni yenidoğan ve çocuklarda sendromatik 
ve nonsendromatik olarak iki klinik tablo ile 
karşımıza çıkar (2,3). Alagille sendromu adı 
verilen sendromatik formda duktopeniye bazı 

iskelet sistemi ve kardiyovasküler sistem 
anomalileri de eşlik eder. Alagille sendromunda; 
beraberinde bulunan anomalilere rağmen, 
karaciğerde fibrozis hafiftir. Bundan dolayı 
prognoz açısından nonsendromatik duktopeniden 
daha iyidir. Hastaların daha az bir kısmı karaciğer 
yetmezliği sonucu kaybedilir (3). Nonsendromatik 
formda ise karaciğerde fibrozis daha belirgindir. 
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Özet 
Amaç: Duktopeni pediyatrik hastalarda iyi tanımlanmış bir 

hastalıktır. Erişkin tip idiopatik duktopeni sebebi bilinme-
yen, özellikle genç erişkinleri etkileyen, klinik ve biyokim-
yasal olarak kolestazın bulguları ile kendini gösteren bir 
hastalıktır. Erişkin tip idiopatik duktopeni’nin en belirgin 
özelliği karaciğer biyopsilerinde interlobüler ve septal safra 
kanallarının %50’den daha fazla oranda kaybolmasıdır.  

Olgu Sunumu: Bu makalede biz 6 aydır sarılık ve kaşıntı 
öyküsü olan 22 yaşında bir erkek hasta sunduk. Karaci-
ğer fonksiyon testleri ciddi ve progressif kolestaz lehine 
idi. Viral hepatite ilişkin serolojik göstergeler ve dolaşan 
otoantikorlar negatif idi. Hastada inflamatuvar bağırsak 
hastalığı yoktu ve kolanjiogramı normal tespit edildi. 24 
aylık süre içinde hastaya 3 kez karaciğer iğne biyopsisi 
yapıldı. Karaciğerin histolojik incelemesinde ciddi 
kolestaz, interlobüler safra kanallarında azalma ve 
fibrozis saptandı. Hastaya Ursodeoksikolik asit günde 3 
kez, 15 mg/kg/gün dozunda başlandı. Dokuz aylık tedavi 
sonrasında hastanın sarılığı ve kaşıntısı kayboldu. Serum 
biyokimyasal karaciğer fonksiyon testleri normal idi. Ka-
raciğerin histolojik muayenesinde nekroinflamatuvar ak-
tivite minimal idi ve kolestazis yoktu.  

Sonuç: Sonuç olarak, erişkin tip idiopatik duktopeni çok hızlı 
ilerleyebilen, hatta fatal karaciğer hastalığına yol açabi-
len bir hastalıktır. Tedavi sonrasında hastamızda klinik, 
biyokimyasal ve histopatolojik olarak düzelme olması il-
ginçtir. Ancak hastamızın uzun dönem akıbetinin tespit 
edilebilmesi açısından takiplere devam edilmesinin fay-
dalı olacağını düşünmekteyiz. 
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 Summary 
Amaç: Ductopenia is a well recognized disorder in pediatric 

patients. Idiophatic adulthood ductopenia is a disease of 
unknown cause that affects predominantly young adults 
and is characterized by clinical and biochemical evidence 
of cholestasis. The hallmark of idiophatic adulthood duc-
topenia is the loss of interlobular and septal bile ducts in 
more than 50 percent observed on liver biopsy speciments. 

Case Report: In this article, we described a 22 year old pa-
tient with a 6 month history of jaundice and pruritis. Se-
rum biochemical tests of liver function showed severe 
and progresive cholestasis. Viral hepatit markers and cir-
culating autoantibodies were absent. The patient had a 
normal cholangiogram and lacked of inflammatory 
bowel disease. 3 needle biopsies of the liver were taken 
within a 24 month interval. Histological examination of a 
liver specimen showed severe cholestasis, absence of in-
terlobular bile duct and fibrosis. We treated the patient 
with ursodeoxycholic acid at a dose of 15 mg/kg per day 
three times daily. Nine month after therapy, there were 
no jaundice and pruritis. Serum biochemical tests of liver 
function was normal. Histological examination of liver 
specimen showed that minimal necroinflammatory activ-
ity and no cholestasis.  

Conclusion: In conclusion, idiophatic adulthood ductopenia is 
a disease that may rapidly progress to severe and even fa-
tal liver disease. Clinical, biochemical and histopa-
thological improve after therapy is interested in this pa-
tient. Further investigations are needed to elucidate the 
long term conclucions of this patients. 
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Bu olgularda fibrozis çok hızlı ilerler ve hastaların 
yaklaşık %50’si ilk bir yıl içinde kaybedilir (2). 

Erişkinlerde biliyer duktopeni, karaciğeri etki-
leyen çeşitli hastalıklar zemininde ortaya çıkan 
patolojik bir tablodur. Genellikle etyolojide immü-
nolojik, vasküler, infektif ve kimyasal ajanlar rol 
oynamaktadır (1). Erişkinlerde herhangi bir etyolo-
jik nedenin tespit edilemediği intrahepatik koles-
tazla karakterize biliyer duktopeni vakalarına sey-
rek de olsa rastlanmaktadır. Erişkinlerde görülen 
bu hastalığa ise, erişkin tip idiopatik duktopeni adı 
verilmektedir. Bu hastalarda interlobüler safra 
kanalları sayısında % 50’den fazla azalma ve 
fibrozis mevcuttur. Bu hastalık genellikle ilerleyici 
olup, fatal seyreder (4-7). 

Vaka Raporu 
Hastamız 22 yaşında bir erkek hasta olup, son 

6 ay içerisinde halsizlik, gözlerde sararma ve ka-
şıntı şikayetleri ile kliniğimize yatırıldı. Hastanın 
alınan anamnezinden herhangi bir ilaç kullanım 
öyküsü, karaciğer hastalığı ve alkol alışkanlığının 
olmadığı ve çocukluk döneminde sarılık ve kaşıntı 
gibi şikayetlerinin bulunmadığı öğrenildi. Fizik 
muayenesinde patolojik olarak skleralarda ve ciltte 
ikter tespit edildi. 

Biyokimyasal incelemelerinde, aspartat ami-
notransferaz (AST) 86 ü/L (8-40), alanin ami-
notransferaz (ALT) 104 ü/L (5-40), alkalen fosfa-
taz (ALP) 246 ü/L (34-114), total/konjuge bilirubin 
24.3/16.1mg/dl (0.2-1.0/0.0-0.2), γ-glutamil trans-
feraz (GGT) 87 ü/L (4-57) saptandı. Ayrıca hemo-
globin, hematokrit, lökosit ve trombosit sayıları 
normal, eritrosit sedimentasyon hızı 17mm/saat 
olarak tespit edildi. 

Batın ultrasonografisinde ekstra ve intra-
hepatik safra yolları normal olarak rapor edildi. 
Karaciğer hafif granüler yapıda, dalak hafif büyük 
(135 mm) olarak tespit edildi. Hepatit markerleri 
(HBsAg, Anti-HCV, HCV-RNA, Anti-HAV, Anti-
HGV) ve otoantikorları (AMA, SMA, ANA, Anti-
dsDNA, RF) negatif olarak tespit edildi. Serum α-
1 antitripsin, ferritin, bakır ve seruloplazmin dü-
zeyleri normal idi. Yapılan ERCP’sinde intra ve 

ekstra hepatik safra yolları normal bulundu. 
Özefagogastroduodenoskopide hafif antral gastrit, 
kolonoskopide ise normal bulgular tespit edildi. 

Yapılan karaciğer biyopsisinin histopatolojik 
incelenmesinde, belirgin kolestaz bulguları bulun-
du. Hasta 6 ay süreyle takip edildi. Hastanın sarılı-
ğında hafif azalma mevcuttu, fakat halsizlik ve 
kaşıntı şikayetleri devam etmekteydi. Biyokimya-
sal incelemesinde bilirubin, AST, ALT ve ALP 
düzeylerinde hafif düşme (total/konjuge bilirubin 
4.7/3.1 mg/dl, AST 46 ü/L, ALT 86 ü/L, ALP 128 
ü/L) tespit edildi. Bu dönemde yapılan karaciğer 
biyopsisi sonucu hafif derecede inflamasyon ve 
belirgin fibrozis ile karakterli safra kanallarının 
sayısında azalma ve intrahepatik kolestaz bulguları 
tespit edildi. Safra kanalları portal alanların ancak 
%25’inde mevcut idi (Şekil 1). 

Hastaya 15 mg/kg/gün Ursodeoksikolik asit 
(UDKA) tedavisi başlanarak, 6 aylık aralarla kont-
role çağırıldı. 6., 12. ve 24. aylardaki kontrollerde 
hastanın şikayetleri tamamen geçmişti. Fizik mua-
yene bulguları normal idi. ALT, AST, ALP ve 
bilirubin seviyeleri tamamen normal bulundu. 12. 
aydaki karaciğer biyopsisinde ise hafif derecede 
portal fibrozis ve ilk biyopsi ile karşılaştırıldığında 
kolestazın tamamen gerilediği ve mikroinflamatu-
var aktivitenin belirgin olarak azaldığı tespit edildi. 
Safra kanalcıkları ise çoğu portal alanlarda bulun-

 

Şekil 1. Hafif derecede inflamasyon ve belirgin fibrozis ile 
karakterli safra kanallarının sayısında azalma ve intrahepatik 
kolestaz bulguları. Safra kanalları portal alanların ancak 
%25’inde mevcut (Hemotoksilen eozin×400). 
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makla birlikte, bazı portal alanlarda seçilememekte 
idi (Şekil 2). 

Tartı şma 
Erişkin tip idiopatik duktopeni; ilk kez 1988 

yılında Ludwig ve ark. tarafından erişkin yaşta 
başlayan, intrahepatik safra kanallarında azalma ile 
karakterize, etyolojisi tespit edilemeyen, kronik 
kolestatik karaciğer hastalığı olarak tanımlanmıştır 
(5). Hastalık hızlı bir şekilde siroza kadar ilerleyip, 
mortalite ile sonuçlanabilmektedir (4,5). 

Erişkin tip idiopatik duktopeni ile infantil 
nonsendromatik duktopeni arasında en önemli fark 
hastalığın başlangıç yaşıdır. Bu nedenle bazı uz-
manlar erişkin tip idiopatik duktopeni’nin, infantil 
nonsendromatik formun klinik olarak geç başlayan 
bir varyantı olduğunu kabul etmektedir (8,9). Has-
talığı ilk olarak tanımlayan Ludwig’in tanı kriterle-
ri esas alındığında, erişkin tip idiopatik duktopeni 
tanısı konabilmesi için histopatolojik olarak portal 
alanların %50’sinden daha fazlasında septal ve 
interlobüler safra kanallarının olmaması ve bu 
histopatolojik değişikli ğe neden olabilecek 
sekonder sebeplerin ekarte edilmesi gerekmektedir 
(1,4,5). 

Bu güne kadar yayınlanan vakalarda inter-
lobüler safra kanallarının sayısında %50’den fazla 
azalma mevcut değildir. Fakat az da olsa bu azal-
manın herhangi bir nedeninin tespit edilememiş 

olması, bu tanının konmasına hekimleri zorlamıştır 
(6,7,10,11). Bizim vakamızda da interlobüler safra 
kanallarında %75’lere varan bir oranda azalma 
mevcuttur. Erişkin tip duktopeni tanısı konarak 
takip edilen vakalarda hem klinik, hem de morfolo-
jik olarak çarpıcı farklılıklar mevcuttur. Bazı vaka-
lar hızla siroza doğru ilerleyip mortalite ile sonuç-
lanırken, bazılarında ise belirgin fibrozis olmasına 
rağmen, siroz oluşmamıştır. Yayınların çoğunlu-
ğunda tek tedavi yöntemi karaciğer transplantas-
yonu olarak açıklanmıştır (5,6,10). 

Moreno ve arkadaşları idiopatik duktopeni o-
larak tanımladığı 24 hastada yaptığı karaciğer bi-
yopsileri sonucunda histopatolojik olarak sadece 
duktopeni tespit etmişlerdir. Ludwig’in tanımladığı 
inflamatuvar ve kolestatik anormalliklere rastlan-
mamıştır. Fakat duktopeni yapabilecek sekonder 
bir sebep bulamadıkları için tanımlanan olgularda-
ki duktopeninin Ludwig’in olgularından farklı 
olarak tedaviye iyi yanıt veren ve nonprogresif 
özelliği olan klinik bir tablo olduğunu kabul etmiş-
lerdir (7). 

Zafrani ve arkadaşları tarafından bildirilen 5 
hastanın klinik tablosu ve seyri Ludwig ve arka-
daşlarının tanımlamasına oldukça yakındır. 
Fibroziste hızlı bir ilerleme söz konusudur. Olgula-
rın ikisi kısa süre içerisinde karaciğer yetmezliği 
nedeni ile kaybedilmiştir. Đki hastaya karaciğer 
transplantasyonu yapılmış, bir olgunun takiplerin-
de ise fibrozis olmasına rağmen karaciğer sirozu 
oluşmamıştır (6). 

Khanlou ve arkadaşları idiopatik duktopeni 
tespit ettikleri genç erişkin bir hastada UDKA, 
kolestramin, rifampin tedavilerine rağmen kolestaz 
bulgularında azalma olmaması nedeni ile karaciğer 
transplantasyonu uygulamışlar ve hastanın uzun 
dönem takiplerinin normal olduğu bildirmişlerdir 
(10). Tüm bu çalışmalardan anlaşılacağı gibi, 
idiopatik duktopeni altında tanımlanan olguların 
hem klinik hem de morfolojik bulgularında belir-
gin farklılıklar vardır (6,7,10-13). Bu nedenle 
Khanlau erişkin tip duktopeninin muhtemelen 2 
varyantı olabileceğini vurgulamıştır. 1. tip dukto-
penide hafif veya orta derecede duktopeni ve 
kolestaz bulguları mevcut iken, 2. tip duktopenide 
ise %50’den fazla duktopeni ve belirgin fibrozis ile 

 

Şekil 2. Hafif derecede portal fibrozis. Nonspesifik inflamas-
yon ve makroveziküler yağlı değişiklikler. Kolestazın tama-
men ortadan kalktığı görülmektedir (Hemotoksilen 
eozin×400). 
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hızlı karaciğer sirozuna ilerleme mevcuttur. 1. tip 
duktopeni hastalarında genellikle takip ve tıbbi 
tedavi yeterli olurken, 2. tip duktopeni hastalarında 
karaciğer transplantasyonu endikedir (10). 

Tanımladığımız olguda duktopeniye neden o-
labilecek sekonder nedenler belirgin şekilde ekarte 
edilmiştir. Neonatal dönemde sarılık ve kaşıntı 
hikayesinin olmaması ile infantil nonsendromatik 
duktopeni ve Alagille sendromundan kolay bir 
şekilde ayrılmaktadır. Hastamızda ilaç öyküsü 
olmaması nedeniyle de, toksik etyoloji ekarte e-
dilmiştir. AMA negatifliği ve karaciğer biyopsisin-
de granülomların olmayışı ile primer biliyer siroz-
dan, normal ERCP bulguları ile sklerozan 
kolanjitten ayırt edilmiştir. Alkol öyküsünün ol-
maması, viral hepatit markerlerinin negatif olması, 
α-1 antitripsin, serum bakır ve seruloplazmin sevi-
yelerinin normal olması ile kronik karaciğer hasta-
lıkları ekarte edilmiştir. Hastaya 2 yıllık gözlem 
süresi içinde toplam 3 kez karaciğer biyopsisi ya-
pılmıştır. Đlk biyopsisinde belirgin kolestaz bulgu-
ları mevcut iken fibrozis ve duktopeni saptanma-
mıştır. Đlk biyopsiden 6 ay sonra yapılan biyopside 
portal alanların ancak %25’inde interlobüler safra 
kanalı tespit edilmiştir. Portal alanlar fibrotik gö-
rünümde ve parankime doğru uzanan fibröz bantla-
rın olduğu gözlenmiştir. Đkinci biyopsi olayın 
progressif olduğunu bize net olarak göstermekte-
dir. UDKA tedavisi başlandıktan sonra yapılan 
üçüncü biyopside kolestazın tamamen gerilediği ve 
nekroinflamatuvar aktivitenin belirgin olarak azal-
dığı tespit edilmiştir. 

Moreno ve ark. tarafından hafif seyirli 5 has-
taya UDKA tedavisi denenmiş ve 4 hastada olduk-
ça iyi sonuçlar alınmıştır (7). Bizim olgumuzla 
karşılaştırıldığında, Moreno’nun olgularının olduk-
ça erken dönemde oldukları göze çarpmaktadır. 
Hastamızda 6 aylık UDKA tedavisi sonucunda 
hem biyokimyasal hem de histopatolojik düzeyde 
belirgin düzelme gözlenmiştir. Hastamızda 12. ve 
24. aylarda da hem klinik hem de biyokimyasal 
iyileşme devam etmektedir. 

Sonuç olarak, erişkin tip idiopatik duktopeni 
çok seyrek görülen, ilerleyici fibrozis ve ölüme yol 
açabilen bir hastalıktır. UDKA tedavisi ile hasta-
mızda klinik ve laboratuvar bulguları yanında, 

histopatolojik olarak da düzelme olması ilginçtir. 
Ancak hastalığın ileri dönem akıbetinin tespit edi-
lebilmesi açısından takiplere devam edilmesinin 
faydalı olacağını düşünmekteyiz. 
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