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Özet: Bu makalede primer bilier sirozlu bir vaka su
nulmuştur. Vakamızın aijikar kı;aııtomaları ve kemik 
deği:jiklikleriııiıı olması ilgiııçliğiydi. 

Biz bu değişiklikleri .�ergilemek istedik. 

Anahtar kelimeler: Primer bilier siroz (PBS). 

PES; ilk kez 1851'de Addison ve Gull, daha 
sonra da Hanot tarafından intrahepatik safra 
kanallarının ilerleyici granülomatöz destrüksi
yonu olarak tanımlanmıştır (1). Daha sonra 
"kronik nonsüpüratif kolanjitis" denmiştir. 

Etiyoloji biHnmemektedir (1,2,3,4). Safra kanal
lannda oluşan destrüksiyonun immunolojik te
mele dayalı olduğu kabul edilir (1,2,3,4,5). 
Serum otoantikorlarının yüksek düzeyde olma
sı, özellikle IgM olmak üzere immunglobulinle
rin artması, sirküle eden immun kompleksler, 
hücrenin aracılık ettiği immun cevabın azalmış 
bulunması, bu immunolojik temeli oluşturur (2). 
Aynca pekçok otoimmun hastalık (skleroderma, 
Sjögren Sendromu, CREST Sendromu gibi) 
PES'e eşlik edebilmektedir (1,2,4,5). 

Patolojik olarak 4 histolojik evresi vardır; safra 
kanalı destrüksiyonu, duktuler proliferasyon, 
skarlaşma ve siroz evresi (1,2,3,4;5,6). 

Hastaların %90-95'i kadınlar olup, orta yaşlar
da (40-60 yaş arası) ortaya çıkmaktadır (1,2,5). 
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Summary: XANTHOMATOUS BILIAR.Y CIRRHO
SJS MANIFESTED WITH BONE CHANGES 

lıı this paper, a case with primary biliary cirrhosis 
wmı presrmted. it was iııterestiııg with its mani/est 
fiııdiııgs like xaııtlıomas aııd boııe clıaııges. 

We waııted to exlıibit tlıeeı,;e clıaııges. 

Key words: Primary biliary cinhosis (PBS). 

Klinik olarak yorgunluk, kaşıntı ile semptomlar
dır, ancak semptomsuz da olabilir. Daha sonra 
sanlık ortaya çıkar. %40-70 olguda hepatomega
li, %35 kadarında splenomegali olabilir (5). Deri
de pigmentasyon artımı, ekskoriasyonlar, ksan
telasma ve spide! nevüsler sık rastlanan diğer 
bulgulardır (5). Hastahk ilerledikçe diğer siroz 
bulguları, partal hipertansiyonun ek bulgul�n, 
bu arada steatore, hepatik osteodistrofi, osteo
malasi ve osteoporoz ortaya çıkar. 

Laboratuvar olarak; yüksek alkalen fosfataz, 
IgM ve kolesterol değerleri ile antimitokondrial 
antikor (AMA) pozitifliği bu hastalık için karek
teristiktir (4). 

AMAÇ 

Klinik, laboratuvar ve patolojik olarak PES tanı
sı almış bir olgunun aşikar cilt ve kemik değişik
liklerinin sunulmasıdır. 

OLGU 

HA, 42 yaşında, kadın. İlk yatış 14.6.1992 tari
hinde-Protokol: 12266. 
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Kann .ağrısı, sarıbk ve hafif kaşıntı yakınması 
ile yatırıldı. Hastamız 1987 sonunda ateş, sarı
lık, sağ hipokondrda ağnsı olması şeklinde ra
hatsızlandığım ifade ederek, hastanemize baş
vurduğunu ve 1. Dahiliye kliniğinde 
yatırıldığını, yapılan karaciğer biopsisi ile pri
mer bilier siroz tanısı aldığını belirtiyor. Aym ta
rihte HBsAg negatif bulunmuş. Kortikosteroid 
tedavisi almış. Hasta düzensiz olarak ilacını kul
lanmış. Ağustos 89 sonunda sağ hipokondrium 
ağrısı, halsizlik, kaşıntı ve sarılık ile EÜTF 
Gastroenteroloji kliniğine yatırılmış. Yapılan tet
kiklerinde; sedimeııtasyon sürati 120 mm/h, di
rekt bilirubin %4.2 ve indirekt bilirubin %2.7 
mg, transaminazlar 250 IÜ, kolesterol ve lipit 
normal bulunmuş. ASO 100 IÜ/ml, CRP ve Latex 
pozitif. Üst batın USG'de hepatosplenomegali 
saptanmış. Osteoporozu olduğu söylenmiş ve 
hasta colchicum dispert tedavisine alınmış. 

Fizik bakıda TA 120/80 mmHg, Nb 80/dk, ritmik, 
bilinç açık, cilt ikterik, genel olarak hiperpig
mente, arada depigmente alanları var. Konjunk
tivalar ikterik. Karın muayenesinde; palpasyoP. 
ile epigastrium ve sağ hipokondriumda ağrı du
yuyor. Karaciğer epigastriumu dolduruyor, MCH 
üzerinden ise 10 cm 15adar büyük, üzeri düz, 
hafif ağrılı. Perküsyon ile assit yok, Traube alam 
kapalı idi. Eklemlerin ekstansör yüzlerinde bü
yüklükleri değişik boyutlarda pseudoguta
tofüslere benzeyen çıkıntıları var (ksantoma) 
(Resim-1,2,3). 

Önemli laboratuvar bulguları; KKH 3.800.000/ 
mm3, Hb %68, sedimentasyon süreti 110 ve 120 
mm/h. D. Bilirubin %7.4 mg, İ. Bilirubin %0.4 
mg, AST 136, ALT 111 IÜ/L, Total kolesterol 

%563 mg, T. Lipit% 1390 mg (serum lipemik), S. 
Albümini %4.8 gm, globulini %3gm, Protrombin 
zamanı 12", Alkalen fosfataz 156 IÜ/L (N:17-70), 
GGTP 222 IÜ/L (N: 7-64), HBsAg (-). A.KŞ, üre, 
Na+, K+, Ca++, kreatinin, S amilazı, rutin idrar 
bakısı normal. ASO 100 Ü/ml, CRP (+), RF (+), 
ürik asit, kalsiyum ve fosfor normal bulundu. Pa
rathormon 1 ng/ml (N: 0.6-1.5) idi. Üst batın 
USG: VP çapı hilusta 11mm, DK 4mm. Karaci
ğer kot kavsini 74 mm geçmekte olup ekosu ka
balaşmış, diğer_ üst batın organları normal bu
lunmuştur. 
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Resim 1: PBS'li h:ıstad:ı ks:ınLom:ıl:ır 

Resim 2: PBS'li h:ıstnd:ı ks:ıntom:ıl:ır 

Resim 3: PBS'li h:ıst:ıd:ı tofü,; göıünümü 
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Her iki el ve d·z radyografisinde, el bilek kemik
leri, ellerde hastanın yaşı ile uyumlu olmayan 
yaygın osteoporoz, interfalengeal eklemler çevre
sinde yumuşak doku şişHkleri gözlenmiştir. 
Eklem aralıklarında önemli bir bozulma olmadı
ğı belirtildi. Torako-lomber vertebra graiılerinde 
ise; L2 ön bölümünde yükseklik kaybı ve verteb
ra kenarlannda skleroz izlendi. Hastanın yaptı
rılan laboratuvar tetkiklerinde Antinükleer Ah. 
(ANA) 1/80, granüler (+), lgA %714 mg (N: 100-
490), lgM %679 mg (N: 60-370) ve lgG %17100 
mg (N: 800-1800), antimitokondrial antikor 
(AMA) ise 1/640 titrede pozitif bulundu. Tekrar
lanan karaciğer biopsisindeki histopatolojik bul
guların primer bilier siroz ile uyumlu olduğu 
rapor edildi. 

TARTIŞMA 

Olgumuz tüm klinik, laboratuvar ve patolojik de
ğerleri ile bir PBS vakasıdır. Sherlock hastalığın 
özelliğini; patolojik olarak granülomatöz dest
ruktive kolanjit + AMA pozitifliği, kadın, kaşıntı 
olarak şematize etmiştir (1). Yüksek serum ko
lesterolünün varhğı ve ksantomalarm varlığında 
da "ksantomatöz bilier siroz" dan sözetmektedir. 
Bizim olgumuz da böyledir (1).

Hastanın assitinin olmaması, albümin-globulin 
tersleşmesinin olmaması, protrombin zamanının 
normalliği gözönüne alındığında 4. evrenin ta
mamıyla oluşmadığı anlamı ortaya çıkar ki, bu 
evre klasik siroz evresidir. Buradaki uyumsuz
luk; daha çok geç evrede ortaya çıkan ve radyolo
jik olarak da ortaya konmuş olan osteoporozun 
hastamızda bulunmasıdır (1,2). 
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KARAOĞLU ve Ark. 

Aynca; kemik değişikliklerinin sebebi tam ola
rak anlaşılamamış olmakla birlikte, konjuge 
safra assitlerinin azalmış sekresyonuna bağlı 
steatorenin yol açtığı D vit. ve kalsiyum malab
sorbsiyonu önemli ölçüde sorumlu tutulmakta
dır (7). Oysa hastamızda steatore saptanmamış
tır (5). Üstelik kalsiyum düzeyleri ve 
parathormon düzeyleri de normaldir. Bu bulgu
lar eşliğinde hastamızdaki kemik lezyonlannın 
steatoreden bağımsız ve otoimmun bir mekaniz
ma ile oluştuğunu düşünüyoruz. 

Ksantomaların sıklıkla ve akut olarak oluştuğu, 
bunun hastalığın evresiyle ilişkili olmadığı, 
ancak terminal dönemde kaybolabileceği bildi
rilmiştir (1). Bu nedenle hastamızın ksantoma
töz bilier sirozlu olduğuna bakarak hastalığın 
şiddeti hakkında yorum yapmak yanlış olacak
tır. 

Hastamızı kaşıntısı için kolestiramin, oral kalsi
yum (kolestiraminin D vit. bağlayıcı etkisi nede
niyle) (5) ve Kolşisin vererek eksterne ettik. 

Hasta daha sonra 16.4.1992'de tipik dekompan
se karaciğer sirozu klinik ve laboratuvar bulgu
ları ile tekrar yatırıldı. Hastanın azalmış diüre
zısı 200 mg/G Aldacton ile düzeltildi. 
3.6.1992'de ise özofagus varis kanaması ile yatı
rılan hasta aynı gün eksitus oldu. Olgumuzun 
tanı konduktan sonraki yaşam süresi beş yıl 
olup, bu da literatür bilgileri ile uyumludur 
(1,5,8). 
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