KONJENITAL DEFEKTLERE

L4 BAGLI SARILIK (GILBERT
A SENDROMU VE CRIGLER
NAJAR SENDROMU)
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GIRIS

Biliriibin metabolizmas: karacigerde 4 asamada ger¢eklesir. Plazma biliriibinin
yaklasik %96’s1n1 unkonjuge biliriibin olusturmaktadir. Hepatositlerce dolagim-
dan alinan indirekt biliriibin hiicre i¢inde depolanir ve bir kismi glukuronik asit
ile konjugasyona ugrarayak biliyer yolla disar1 atilir. Bu asamalarindan herhangi
birinde meydana gelen bir aksaklik biliriibin yiiksekligi ile sonuglanir. Unkonjuge
biliriibin ytiksekliginin en sik nedenleri sirasiyla biliriibinin hemoliz gibi neden-
lerle fazla iiretimi, Gilbert sendromu ve neonatal sariliktir. Diger bir unkonjuge
hiperbiliriibiinemi nedeni ise daha nadir goriilen kalitsal hastalik Crigler-Najjar
sendromu tip 1 ve IIdir.

Gilbert sendromu

Gilbert sendromu (Meulengracht hastalig1) en sik saptanan otozomal gegis-
li, kalitsal biliriibin glukoronidasyon bozuklugudur. Konstitiisyonel hepatik dis-
fonksiyon ya da ailesel nonhemolitik sarilik olarak da adlandirilan benign bir
hastaliktir (1). Dehidratasyon, aglik, enfeksiyonlar gibi durumlarla tetiklenen
tekrarlayan sarilik ataklari ile karakterizedir (2). Hastalarin ¢ogu asemptomatik-
tir. Genetik tani testleri olsa da ¢ogunlukla diger unkonjuge hiperbiliriibinemi
nedenleri diglanarak hastalik dogrulanir. Ozellikli bir tedavisi yoktur. Ancak bazi
ilaglarin toksisitesi artabilceginden bu ilaglar1 kullanirken dikkatli olunmalidir
(irrinotekan,vb.).

Prevelansi topluma gore farklilik gostermekle birlikte %4-16 sikliginda gorii-
lir (3-11). Hastalik tipik olarak biliriibin metabolizmasini etkileyen cinsiyet ste-
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hastaligidir. Ancak Crigler najjar tip 2’in eriskin donemde de ortaya ¢ikabilecegi

unutmamalidir.
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