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KONJENİTAL DEFEKTLERE 
BAĞLI SARILIK (GİLBERT 
SENDROMU VE CRİGLER 

NAJAR SENDROMU)

Tuba ERÜRKER ÖZTÜRK1

GIRIŞ

Bilirübin metabolizması karaciğerde 4 aşamada gerçekleşir. Plazma bilirübinin 
yaklaşık %96’sını unkonjuge bilirübin oluşturmaktadır. Hepatositlerce dolaşım-
dan alınan indirekt bilirübin hücre içinde depolanır ve bir kısmı glukuronik asit 
ile konjugasyona uğrarayak biliyer yolla dışarı atılır. Bu aşamalarından herhangi 
birinde meydana gelen bir aksaklık bilirübin yüksekliği ile sonuçlanır. Unkonjuge 
bilirübin yüksekliğinin en sık nedenleri sırasıyla bilirübinin hemoliz gibi neden-
lerle fazla üretimi, Gilbert sendromu ve neonatal sarılıktır. Diğer bir unkonjuge 
hiperbilirübünemi nedeni ise daha nadir görülen kalıtsal hastalık Crigler-Najjar 
sendromu tip 1 ve II’dir.

Gilbert sendromu
Gilbert sendromu (Meulengracht hastalığı) en sık saptanan otozomal geçiş-

li, kalıtsal bilirübin glukoronidasyon bozukluğudur. Konstitüsyonel hepatik dis-
fonksiyon ya da ailesel nonhemolitik sarılık olarak da adlandırılan benign bir 
hastalıktır (1). Dehidratasyon, açlık, enfeksiyonlar gibi durumlarla tetiklenen 
tekrarlayan sarılık atakları ile karakterizedir (2). Hastaların çoğu asemptomatik-
tir. Genetik tanı testleri olsa da çoğunlukla diğer unkonjuge hiperbilirübinemi 
nedenleri dışlanarak hastalık doğrulanır. Özellikli bir tedavisi yoktur. Ancak bazı 
ilaçların toksisitesi artabilceğinden bu ilaçları kullanırken dikkatli olunmalıdır 
(irrinotekan,vb.).

Prevelansı topluma göre farklılık göstermekle birlikte %4-16 sıklığında görü-
lür (3-11). Hastalık tipik olarak bilirübin metabolizmasını etkileyen cinsiyet ste-
roid konsantrasyonunun değiştiği adölesan dönemde ortaya çıkar (12). Erkekler-
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hastalığıdır. Ancak Crigler najjar tip 2’in erişkin dönemde de ortaya çıkabileceği 
unutmamalıdır.
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