GERIATRI VE PRIMER BILIYER KOLANJIT

GIRIS

Primer biliyer kolanjit (PBK), karacigerde kronik
ve kalic1 kolestazla ilerleyen, uygun sekilde teda-
vi edilmediginde karaciger parankimal hastalig,
siroz, karaciger yetmezligi hatta olimle sonug-
lanan otoinflamatuar bir hastaliktir. Bu hastalik
2016 yilina kadar primer biliyer siroz olarak ta-
nimlanmaktaydi. Primer biliyer siroz terimi ilk
olarak 1949 yilinda Dauphinee ve Sinclair tara-
findan yayinlanan makalede ge¢misti (1). PBK’
nin tan: aninda hastalarin ¢ogunda, sarilik, asit
ve varis kanamasi gibi sirotik asamalar1 igermesi
nedeniyle bu terminoloji o donem i¢in dogruydu.
1980’lerden sonra tedavimize ursodeoksikolik
asitin(UDKA) girmesi ve erken teshis; hastalarin
bir ¢ogunun siroz ve komplikasyonlar1 gelisme-
den tedavi edilebilirligini arttirmistir. Bundan
dolay1 hastalik ismi primer biliyer kolanjit ola-
rak degistirilmistir. Giiniimiizde diinya karaciger
hastaliklar1 arastirma dernekleri primer biliyer
kolanjit terimini kullanmaktadir (2). PBK’nin
prevalansi ve insidansi diinya ¢apinda onemli
olgiide degismektedir. Bununla birlikte primer
biliyer kolanjit (PBK), prevelansini milyon da 19
ila 402 arasinda bildiren yayinlar mevcuttur (3,4).

Sinan YANIK'
Hakan DEMIROZ 2

Bu tutarsizlik; vaka bulma veya kesinlestirmeye
yonelik ¢aligmadaki farkliliklara veya doktorlar
arasinda PBK tanisindaki farkliliga baglanabilir.
Ozellikle, epidemiyolojik ¢aligmalarin az oldugu
ve yapilan ¢alismalarda 6rneklem biiyiikliigiiniin
cok kiiciik oldugu bazi Asya ve Afrika iilkelerin-
de PBK farkindalig: hala tatmin edici degildir.
Bununla birlikte en ¢ok Kuzey Avrupa ve Kuzey
Amerikada (ozellikle Iskandinavya, Bityiik Bri-
tanya ve Amerika Birlesik Devletlerinin kuzey
orta bati1 bolgelerinde) yaygindir (5). Giinden
gline tan1 almis PBK hasta sayis1 artmaktadir. Bu
artigin olasi bir agiklamasi, hastalik insidansinda
gercek bir degisiklikten ziyade PBK’ nin daha iyi
taninmasi ve farkindaliginin artmasidir.

PBK’ nin 6nemli 6zelliklerinden biri de kadin
stiinligliniin olmasidir. Retrospektif bir ana-
liz, 1990’larda ve 2000’lerin baginda kadin:erkek
oraninin 9:1 (6,7) oldugunu gosterdi ve bu agik
kadin yatkinligy, aragtirmacilara PBK’ nin etiyo-
lojisini aydinlatmada bir ipucu sagladi. Ozellikle,
kadin egemenligi bugiin hala net bir sekilde goz-
lenmektedir fakat son zamanlarda bu istiinliikte
goreceli olarak azalma vardir. En son epidemi-
yolojik galigmalarda kadin: erkek orani 5:1den
azd1 ve hatta 2.1:1 idi (8). PBK’ I1 erkek hastalarin
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gerin genel yenilenme kapasitesi yasl insanlarda
korunur. Karacigerin yaslanmasi esas olarak si-
niizoidleri ve Kupffer hiicrelerini etkiler. Azalmis
sintizoidal fenestrasyon ve subendotelyal kollajen
birikimi ile kendini gosteren psodokapillerizas-
yon, oksidatif ila¢ metabolizmas: gibi oksijene
bagimli hepatosit fonksiyonlarinda azalmaya ne-
den olur.

PBK'nin orta yas kadinlarda sik goriilmesine
ragmen ileri yaglarda da ortaya c¢ikabilecekbir
hastalik oldugu unutulmamalidir. Ornegin; In-
giltere, Newcastle upon Tyne bolgesindeki has-
talarda, PBK’li hastalarin %3’ii 65 yas {lizerinde
bagvurmustur. Bagvuru anindaki belirtiler yash
ve geng yas gruplarinda farkl degildi. Karacige-
re bagl oliimler yash grupta daha sikt1. Bagvuru
aninda hastalarin yorgunluk ve kaginti sikayet-
leri 6n planda idi. Hastanin yasinin ileri olmasi
tedavide farklililik olusturmamakla beraber en
6nemli ilacimiz yine UDKA ‘dir. UDKA tolere
edilebilir diizeyde 10-15 mg/kg /giin seklinde ve-
rilir (37). Diger tedavi segenekleri ayrintili olarak
tartigilmigtir.

TEDAVi

Hastalarin yaklagik %751 UDKA tedavisine yanit
verir. Hastalarin tedavi yanitin1 degerlendirmek
tizere ¢ok sayida skorlama sistemi gelistirilmis-
tir. Tedavi yanit1 ¢cogunlukla 6. ay ya da 1. yilda
degerlendirilir. Bu skorlamalar genellikle alkalen
fosfataz, albiimin ve bilirubin degerleri ile he-
saplanir. Paris I ve II, GLOBE skoru en sik kul-
lanilanlaridir (38). Tedavi yanit degerlendirilmesi
yapilan ve yanitsiz oldugu goriilen hastalar ileri
hepatoloji merkezlerinde takip edilmelidir. Once-
likle yanitsiz hastada varyant sendromlar ve teda-
viye uyum degerlendirilmelidir. UDKA yanitsiz
hastada Avrupa Ilag Ajansi tarafindan onaylanan
tedavi farnesoid X reseptorii agonisti obetikolik
asittir (OCA). UDKAYya ek olarak baglanan OCA
ile yanitsiz hastalarin yaklasik yarisinda tedaviye
yanit elde edilebilir (39,40). Tedavi 5 mg OCA
ile baglanir, 6 ay sonra yanit alinmamais ise 10
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mga cikilabilir. Child-Pugh sinif B veya C olan
ileri sirozlu hastalarda ¢ok daha diisiik dozlarda
(haftada 5 mg) ve dikkatle baslanmalidir. Dekom-
panzasyon agisindan yakin takip gereklidir (41).
OCANin en en dnemli yan etkisi kagintidir ve doz
azaltim1 veya tedaviyi kesmeyi gerektirebilir. He-
niiz onay almamuig bir diger tedavi ise fibrat tii-
revleridir (bezofibrat vs). Kolestaz parametreleri,
kaginti ve hastalik prognozuna olumlu etkileri ol-
dugu gosterilmistir (42).

Hastalarda sarilik gelismis, portal hipertan-
siyonun komplikasyonlar1 goériilmeye baslanmis
veya HCC tanis1 konulmugsa karaciger transplan-
tasyonu agisindan degerlendirilmelidirler. Bir
diger nakil endikasyonu ise tedaviye yanitsiz
kasintidir. MELD skoru bu hastalarda transplan-
tasyona uygunlugu degerlendirmede kullanish
olmayabilir. Transplantasyon sonrasi sagkalim
oldukga yiiksektir (43).
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