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KOLESTATIK KARACIGER HASTALIKLARI

I PRIMER BILIYER KOLANJIT

Ali TUREYEN'

I EPiDEMIYOLOJiSi

Primer Biliyer Kolanjit (PBK; daha 6nce primer
biliyer siroz olarak anilir), kiigiik intralobuler saf-
ra kanallarinda T-lenfosit aracil siirekli bir saldir1
ile, yavas yavas yok olmalarina ve sonunda kay-
bolmalarina ve karaciger yetmezligine yol agan
otoimmiin bir hastaliktir. Terminoloji, bozuklugu
ve dogal gecmisini daha dogru bir sekilde tanim-
lamak i¢in primer biliyer sirozdan primer biliyer
kolanjite degistirilmistir (1,2). Intralobuler safra
kanallarinin stirekli kaybi kolestaz semptomlarina
neden olur ve hepatosit hasarina bagli olarak siroz
ile sonuglanabilir. Hastalarin biiyiik ¢ogunlugu
kadindir ve orta yasta teshis edilme orani yiiksek-
tir (3). Fizik muayene bulgular1 gogunlugu normal
olmakla birlikte, en ¢ok sarilik ve kasint1 sikaye-
tileri ile bagvururlar. Laboratuvar testlerinde ko-
lestaz bulgular1 ve %95 oraninda antimitokondrial
antikorlarin pozitifligi izlenir (3,4). Primer Biliyer
Kolanjit'li hastalarin prognozu son 20 yilda erken
evrelerde teshis edilebilmesi ve tedavi olarak ur-
sodeoksikolik asitin (UDKA) yaygin kullanilmasi
nedeniyle biiyiik 6l¢iide iyilesmistir. Sonug olarak,
karaciger nakli ¢ok daha az gerekir ve evre 1 ve
evre 2de PBKde normal yasam beklentisi var-
dir(2).

Hastalarin %90-951 kadindir ve 30-65 yas arasin-
dadir, ortalama teshis yas1 39°'dur. Bununla birlikte
genglerde ve yaslilarda da hastalar teshis edilmistir
(3). Primer Biliyer Kolanjit'in insidans: toplumlara
gore degismekle beraber 100000 kiside kadinlarda
4,5, erkeklerde ise 0,7 oldugu tahmin edilmekte-
dir. Kuzey Avrupa ve Kuzey Amerikada prevalansi
daha yiiksek bulunmustur (4).

| PATOGENEZ

Primer Biliyer Kolanjit'in kesin nedeni bilinme-
mektedir ancak diger otoimmiin hastaliklarda ol-
dugu gibi genetik duyarlilik ve cevresel faktorlerle
iligkilidir (5). Primer Biliyer Kolanjitde cevaplan-
mamis soru, kiigiik safra kanali epitelyum hiicre-
lerinde T hiicre saldirisina neden olan veya tetik-
leyen nedir? Giincel veriler PBK’in otoimmiin bir
hastalik oldugunu gostermektedir (6). Etkilenen
bir iiyesi olan ailelerde PBK prevalansinin genel
populasyona gore 100 kat daha fazla oldugu tah-
min edilmektedir (6). Bununla birlikte herhangi
bir basit resesif veya baskin kalipta kalitsal bozuk-
luk degildir.

Primer Biliyer Kolanjit'i tetiklemek i¢in viral
enfeksioz bir¢ok etyolojiden siiphelenilse de belir-
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Penisilamin ve Anti-TNF ajanlarida PSK tedavi-
sinde etkili bulunmamustir (51).

| ENDOSKOPIK TEDAVI

Baskin safra yollar1 darlig1 olan hastalarda kagin-
t1, kolanjit ataklar: da varsa ERCP ile darlik olan
safra yolunu balonla genisletmek ve gerekirse
stentlemek gerekir. Terapotik ERCP sadece dene-
yimli endoskopistlerin bulundugu merkezlerde
yapilmalidir. Bu sayede ERCP’nin komplikasyon-
larindan kaginmak, stent veya balon dilatasyonu
yapilacak safra yollarinda daha etkili bir tedavi
saglanacaktir (52). Safra yollarinda baskin bir dar-
lik olarak goriilebilen kolanjiokarsinomun diglan-
masl i¢in ¢aba gosterilmelidir. Biliyer agacin firga
sitolojisi , endobiliyer biopsi, floresans insitu hid-
rizasyon firgalari ile baskin darlik olan safra yolla-
r1 malignensi yoniinden degerlendirilmelidir (53).
Kolanjioskopi ile alinan biopsiler tani agisindan
daha degerli bulunmustur (54).

Potansiyel karaciger nakli adaylarinda perkii-
tan igne biyopsileri timor tohumlanmasini artira-
bileceginden 6nerilmemektedir (53).

Primer Sklerozan Kolanjit'li hastalarda saf-
ra yollar1 maniiplasyonlarindan 6nce antibiyotik
proflaksisi kolanjit insidansini azaltacagindan
onerilmektedir.

I CERRAHI TEDAVI

PSC i¢in cerrahi secenekler arasinda biliyer re-
konstriiksiyon operasyonlari, iilseratif kolitli has-
talarda, proktokolektomi ve karaciger transplan-
tasyonu bulunur.

Biliyer Rekonstriiksiyon: Operasyonla safra
striktiirlerinin diizeltilmesi, intraoperatif stent
yerlestirme, bilier-enterik drenaj ameliyatlar: kisa
stirede iyi sonuglar versede postoperatif enfeksi-
yon ve porta hepatiste skar olusumu ile karaciger
naklini ileri asamada zorlastirmaktadir (55). Ay-
rica sirozlu PSK hastalarinda 6nemli mortalite ve
morbidite olabilir. Bu nedenle PSK hastalarinda
transplantasyon disindaki cerrahi tedavilerden
genellikle kaginilmalidir. Bunun tek istisnasi izole
fokal ekstrahepatik darliklar1 ve erken histolojik
evre hastali1 olan hastalar olabilir (52).

Proktokolektomi: Hem PSK hem de kronik
tlseratif kolit hastalarinda sadece kolit nedeniyle

endike ise yapilmalidir. Sadece PSK tedavisi i¢in
tilseratif kolit hastalarinda sag kalimi diizeltmedi-
gi gosterilmistir (54).

Karaciger Nakli: Primer Sklerozan Kolanjite
bagl ileri karaciger hastaligi olan hastalar icin
tercih edilen tedavi secenegidir ve hastalar son
evre karaciger hastalig1 oldugunda karaciger na-
kil programina alinmalidir (26). Primer Sklerozan
Kolanjitde karaciger transplantasyon sonuglari di-
ger endikasyonlar i¢in transplantasyonlarla karsi-
lastirildiginda, bes yillik sag kalim oranlar1 %85
kadar ¢ikmaktadir (51).

Primer Sklerozan Kolanjit, karaciger transplan-
tasyonundan sonra mitkemmel sonuglara sahiptir
ancak hastalarin iigte birinde tekrarlayan hastalik
gortilebilir (44). Ayrica PSKde kolanjiokarsinom
olusmasi da karaciger transplantasyon sonuglarini
olumsuz yonde etkileyecegi agiktir.

Sonug

Karaciger safra akiminda yavaslama ve durak-
sama ile seyreden hastaliklara, kolestatik karaciger
hastaliklar1 denir. Safra atilimi, hepatosit sitoplaz-
masindan duodenum papillasina kadar, herhangi
bir seviyede engellenebilir. Bu nedenle, kolestatik
karaciger hastaliklarinin ayirici tanis, bityiik gap-
ta safra duktuslarinin tas veya tiimorle tikanma-
sindan, kolestatik tablonun 6n planda oldugu ka-
racigerin kronik parankimal hastaliklarina kadar,
¢ok genis bir spektrumdur. Bu durum, klinisyen
ve patologun tanisal yaklasimi agisindan zorluk
yaratabilir. Primer biliyer kolanjit ve primer sk-
lerozan kolanjit patolojik, klinik ve biyokimyasal
ozellikleri ile kronik kolestatik karaciger hastalik-
larinin en tipik iki 6rnegini olustururlar.
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