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KOLESTATİK KARACİĞER HASTALIKLARI

PRİMER BİLİYER KOLANJİT

Primer Biliyer Kolanjit (PBK; daha önce primer 
biliyer siroz olarak anılır), küçük intralobuler saf-
ra kanallarında T-lenfosit aracılı sürekli bir saldırı 
ile, yavaş yavaş yok olmalarına ve sonunda kay-
bolmalarına ve karaciğer yetmezliğine yol açan 
otoimmün bir hastalıktır. Terminoloji, bozukluğu 
ve doğal geçmişini daha doğru bir şekilde tanım-
lamak için primer biliyer sirozdan primer biliyer 
kolanjite değiştirilmiştir (1,2). İntralobuler safra 
kanallarının sürekli kaybı kolestaz semptomlarına 
neden olur ve hepatosit hasarına bağlı olarak siroz 
ile sonuçlanabilir. Hastaların büyük çoğunluğu 
kadındır ve orta yaşta teşhis edilme oranı yüksek-
tir (3). Fizik muayene bulguları çoğunluğu normal 
olmakla birlikte, en çok sarılık ve kaşıntı şikaye-
tileri ile başvururlar. Laboratuvar testlerinde ko-
lestaz bulguları ve %95 oranında antimitokondrial 
antikorların pozitifliği izlenir (3,4). Primer Biliyer 
Kolanjit’li hastaların prognozu son 20 yılda erken 
evrelerde teşhis edilebilmesi ve tedavi olarak ur-
sodeoksikolik asitin (UDKA) yaygın kullanılması 
nedeniyle büyük ölçüde iyileşmiştir. Sonuç olarak, 
karaciğer nakli çok daha az gerekir ve evre 1 ve 
evre 2’de PBK’de normal yaşam beklentisi var-
dır(2).

EPİDEMİYOLOJİSİ

Hastaların %90-95’i kadındır ve 30-65 yaş arasın-
dadır, ortalama teşhis yaşı 39’dur. Bununla birlikte 
gençlerde ve yaşlılarda da hastalar teşhis edilmiştir 
(3). Primer Biliyer Kolanjit’in insidansı toplumlara 
göre değişmekle beraber 100000 kişide kadınlarda 
4,5, erkeklerde ise 0,7 olduğu tahmin edilmekte-
dir. Kuzey Avrupa ve Kuzey Amerika’da prevalansı 
daha yüksek bulunmuştur (4).

PATOGENEZ

Primer Biliyer Kolanjit’in kesin nedeni bilinme-
mektedir ancak diğer otoimmün hastalıklarda ol-
duğu gibi genetik duyarlılık ve çevresel faktörlerle 
ilişkilidir (5). Primer Biliyer Kolanjit’de cevaplan-
mamış soru, küçük safra kanalı epitelyum hücre-
lerinde T hücre saldırısına neden olan veya tetik-
leyen nedir? Güncel veriler PBK’in otoimmün bir 
hastalık olduğunu göstermektedir (6). Etkilenen 
bir üyesi olan ailelerde PBK prevalansının genel 
populasyona göre 100 kat daha fazla olduğu tah-
min edilmektedir (6). Bununla birlikte herhangi 
bir basit resesif veya baskın kalıpta kalıtsal bozuk-
luk değildir.

Primer Biliyer Kolanjit’i tetiklemek için viral 
enfeksioz birçok etyolojiden şüphelenilse de belir-
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Penisilamin ve Anti-TNF ajanlarıda PSK tedavi-
sinde etkili bulunmamıştır (51).

ENDOSKOPİK TEDAVİ

Baskın safra yolları darlığı olan hastalarda kaşın-
tı, kolanjit atakları da varsa ERCP ile darlık olan 
safra yolunu balonla genişletmek ve gerekirse 
stentlemek gerekir. Terapotik ERCP sadece dene-
yimli endoskopistlerin bulunduğu merkezlerde 
yapılmalıdır. Bu sayede ERCP’nin komplikasyon-
larından kaçınmak, stent veya balon dilatasyonu 
yapılacak safra yollarında daha etkili bir tedavi 
sağlanacaktır (52). Safra yollarında baskın bir dar-
lık olarak görülebilen kolanjiokarsinomun dışlan-
ması için çaba gösterilmelidir. Biliyer ağacın fırça 
sitolojisi , endobiliyer biopsi, floresans insitu hid-
rizasyon fırçaları ile baskın darlık olan safra yolla-
rı malignensi yönünden değerlendirilmelidir (53). 
Kolanjioskopi ile alınan biopsiler tanı açısından 
daha değerli bulunmuştur (54).

Potansiyel karaciğer nakli adaylarında perkü-
tan iğne biyopsileri tümör tohumlanmasını artıra-
bileceğinden önerilmemektedir (53).

Primer Sklerozan Kolanjit’li hastalarda saf-
ra yolları manüplasyonlarından önce antibiyotik 
proflaksisi kolanjit insidansını azaltacağından 
önerilmektedir.

CERRAHİ TEDAVİ

PSC için cerrahi seçenekler arasında biliyer re-
konstrüksiyon operasyonları, ülseratif kolitli has-
talarda, proktokolektomi ve karaciğer transplan-
tasyonu bulunur.

Biliyer Rekonstrüksiyon: Operasyonla safra 
striktürlerinin düzeltilmesi, intraoperatif stent 
yerleştirme, bilier-enterik drenaj ameliyatları kısa 
sürede iyi sonuçlar versede postoperatif enfeksi-
yon ve porta hepatiste skar oluşumu ile karaciğer 
naklini ileri aşamada zorlaştırmaktadır (55). Ay-
rıca sirozlu PSK hastalarında önemli mortalite ve 
morbidite olabilir. Bu nedenle PSK hastalarında 
transplantasyon dışındaki cerrahi tedavilerden 
genellikle kaçınılmalıdır. Bunun tek istisnası izole 
fokal ekstrahepatik darlıkları ve erken histolojik 
evre hastalığı olan hastalar olabilir (52).

Proktokolektomi: Hem PSK hem de kronik 
ülseratif kolit hastalarında sadece kolit nedeniyle 

endike ise yapılmalıdır. Sadece PSK tedavisi için 
ülseratif kolit hastalarında sağ kalımı düzeltmedi-
ği gösterilmiştir (54).

 Karaciğer Nakli: Primer Sklerozan Kolanjit’e 
bağlı ileri karaciğer hastalığı olan hastalar için 
tercih edilen tedavi seçeneğidir ve hastalar son 
evre karaciğer hastalığı olduğunda karaciğer na-
kil programına alınmalıdır (26). Primer Sklerozan 
Kolanjit’de karaciğer transplantasyon sonuçları di-
ğer endikasyonlar için transplantasyonlarla karşı-
laştırıldığında, beş yıllık sağ kalım oranları %85’e 
kadar çıkmaktadır (51).

Primer Sklerozan Kolanjit, karaciğer transplan-
tasyonundan sonra mükemmel sonuçlara sahiptir 
ancak hastaların üçte birinde tekrarlayan hastalık 
görülebilir (44). Ayrıca PSK’de kolanjiokarsinom 
oluşması da karaciğer transplantasyon sonuçlarını 
olumsuz yönde etkileyeceği açıktır.

Sonuç
Karaciğer safra akımında yavaşlama ve durak-

sama ile seyreden hastalıklara, kolestatik karaciğer 
hastalıkları denir. Safra atılımı, hepatosit sitoplaz-
masından duodenum papillasına kadar, herhangi 
bir seviyede engellenebilir. Bu nedenle, kolestatik 
karaciğer hastalıklarının ayırıcı tanısı, büyük çap-
ta safra duktuslarının taş veya tümörle tıkanma-
sından, kolestatik tablonun ön planda olduğu ka-
raciğerin kronik parankimal hastalıklarına kadar, 
çok geniş bir spektrumdur. Bu durum, klinisyen 
ve patoloğun tanısal yaklaşımı açısından zorluk 
yaratabilir. Primer biliyer kolanjit ve primer sk-
lerozan kolanjit patolojik, klinik ve biyokimyasal 
özellikleri ile kronik kolestatik karaciğer hastalık-
larının en tipik iki örneğini oluştururlar.
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