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EPIDEMIiYOLOJI

PBK (Primer Biliyer Kolanjit), incelenen tiim po-
piilasyonlarda nadir bir hastalik olarak kabul edil-
mektedir (1). Kadin erkek orani 9:1dir. PBK tanisi
genellikle 40-60 yaslar1 arasinda konur(2). Cesitli
calismalardan elde edilen verilere gore, diinya ge-
nelinde 40 yas tistii her 1.000 kadindan biri PBK
hastalig ile yasamaktadir(3). Asya-Pasifik bolge-
sinde rapor edilen PBK insidans1 ve prevalansi (s1-
rastyla milyonda 8,4 ve 98,2-118,8), Kuzey Ame-
rikadakinden (sirasiyla milyonda 27,5 ve 218,1)
ve Avrupadakinden (milyonda sirasiyla 18,6 ve
145,9) daha distktir(4).

ETIYOLOJI

PBK, etiyolojide ¢evresel ve immiinogenetik fak-
torlerin yer aldig1 immiin aracili safra yollar1 hasa-
ridir(1). Sigara kullanimi, toksinlere maruz kalma
ve enfeksiyon etkenleri gibi ¢evresel faktorler, ge-
netik olarak yatkin bireylerde bagisiklik toleransi-
n1 bozabilir(4).

PATOGENEZ

PBK, temelde kiigiik intrahepatik safra kanallari-
nin hastaligidir. Bu kanallarin biliyer epitel hiic-

relerinin kaybiyla sonuglanan kolestatik hasara
ve nihayetinde biliyer siroza neden olan, bir veya
daha fazla allo veya otoantijene kars1 immiin ara-
cili bir yanitla tetikleniyor gibi goriinen bir has-
taliktir. Safra kanallarini gevreleyen inflamatuar
hiicrelerin immiinohistokimyasal fenotiplemesi,
B lenfositleri ve dogal 6ldiiriicti hiicrelerin eslik
ettigi CD4+ ve CD8+ T lenfositlerinin bir kombi-
nasyonunu gosterir. Safra kanalinin yikimi, safra
epiteli ile temas halinde olan CD4+ ve CD8+ T
hiicrelerinin sitotoksisitesi tarafindan dogrudan
tetiklenir. Inflamatuar reaksiyonlarda B lenfosit-
ler genellikle nadir bulunur, fakat bazen kiimeler
halinde goriilebilirler. Hiicre i¢i adezyon molekii-
li-1 (ICAM-1) gibi hiicre i¢i adezyon molekiille-
ri, ozellikle lenfosit hasar1 olan bolgelerde birgok
epitel hiicresinde giiclii bir eksprese edilir ve yikici
lenfositler ile hedef hiicreler arasindaki etkilesimi
kolaylagtirabilir ve PBK hastalarinin kolanjiyo-
sitlerinde tespit edilmistir. PBK’nin erken biliyer
lezyonlarinda genellikle eozinofilik infiltrasyon
ve graniilomlar bulunur. PBK karaciger ile sinirli
degildir. Takirtik ve gozyas: bezlerinde de safra
epitel hiicrelerinde goriilene benzer bir hiicresel
fenotipik degisiklik olur (2).

PBK, serolojik olarak mitokondriyal, niikleer
ve sentromer antijenlere 6zgii otoantikorlarla ka-
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yogunlugu ol¢iimii baslangicta ve sonrasinda her
2 yilda bir diizenli olarak yapilmalidir. Bobrek tasi
oykiisti yoksa giinliik kalsiyum (1.500 mg/giin) ve
D vitamini takviyeleri (1.000 IU/giin) 6nerilebi-
lir. Tlerlemis hastalig1 olan hastalarda D vitamini
diizeyleri yillik olarak 6lgiilmelidir. Hastalar oste-
oporotik ise oral alendronat (haftada 70 mg) veya
diger etkili bifosfonatlar diistintilmelidir. Hasta-
larda asit refliisti veya bilinen varisleri varsa oral
bifosfonatlardan ka¢inilmalidir(5).

Hiperlipidemi

Tim kronik kolestatik karaciger hastaliklarinda
hiperlipidemi goriilebilir. PBK’li hastalarda hiper-
lipidemiden kaynakli kardiyovaskiiler riskin art-
tirmadig1 gorillmustiir. UDKA, diisiik yogunluklu
lipoprotein (LDL) kolesterol seviyelerini diigiiriir.
Bununla birlikte, ailede lipid anormallikleri veya
kardiyovaskiiler hastalik risk faktorleri oykiisi
varsa, kolesterol distiriicti ilaglarla (statinler) te-
davi uygun olabilir(5).

Karaciger Transplantasyonu

Son dénem PBK’li hastalar i¢in en iyi terapotik
alternatif karaciger transplantasyonudur (KT).
Kronik karaciger hastaligi olan hastalarda, KT
degerlendirmesi i¢in gereken ana belirtiler, PBK
hastalar1 i¢in de gegerlidir. Bu belirtiler portal hi-
pertansiyona baglh komplikasyonlar icerir. PBK’li
hastalarda siroz olmasa da kronik kolestaz ile ilis-
kili komplikasyonlarin gelisimi (yorgunluga bagh
yasam kalitesinde diisiis, inat¢1 kasint, ciddi kas
kaybi, hepatik malignite yoklugunda serum biliru-
bin seviyesinde kalici artilar) karaciger transplan-
tasyonu acisindan degerlendirmeyi gerektirir(2).
KT agisindan degerlendirilmesi gereken hastalar:

» Dekompanse sirozu olan hastalar,

» MELD (Model for End-Stage Liver Disease)
skoru en az 15 olan hastalar,

» Total bilirubin 6 mg/dl ‘den biiyiik olan hasta-
lar,

»  Mayo risk skoru 7.8'den biiyiik olan hastalardur.

Siddetli inat¢1 kasinti da KT i¢in bir endikas-
yondur. Kronik yorgunluk nakil i¢in bir endikas-
yon degildir. PBK hastalarinin transplantasyondan
sonra 10 yil icinde %20 ila %30"unda hastalik niiks
eder, 20 yil icinde bu oran %50'ye ulagir. Niiks i¢in
medyan stire 3 ila 6 yildir. Neyse ki, tekrarlayan
PBK nadiren uzun sireli hasta veya greft sagkali-
mint etkiler. Siklosporin ile uzun siireli immiino-
supresyon, tekrarlayan PBC insidansinin azalmasi
ile iligkili gibi gériinmektedir, ancak bu kanitlan-
mamustir. Tekrarlayan PBK icin risk faktorleri ara-
sinda takrolimus tedavisi ve ileri dondr yas1 yer
alir(5).

KT'den sonra kagint1 diizelir, sicca sendromu
degismez, kemik hastalig1 baslangicta kotiilesir ve
sonra iyilesir ve. AMA pozitifligi devam edebilir
veya yeniden ortaya ¢ikabilir ancak PBK’nin niik-
stinti gostermez(5).
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