Orijinal Soru: Klinik Bilimler 135

135 Kirk bes yasindaki kadin hasta kasinti ve halsizlik yakinmalariyla basvuruyor. Yapilan tetkiklerde serum aminotransferaz
dizeyleri hafif yiUksekiken ALP ve GGT testleri normalin Ust sinirna gére 5-6 kat yiksek saptaniyor. Etiyolojiye yonelik testlerde
AMA pozitif saptanan hastada yapilan karaciger biyopsisinde interlobuler safra kanallarinda hasar, duktopeni, florid kanal
lezyonlan ve erken evrede fibrozis saptaniyor.

Bu hasta ile ilgili asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Osteopeni riski normal populasyonla benzerdir.

B) Kan lipid dluzeylerinin normal ya da dustuk olmasi bekenir.
C) Ursodeoksikolik asit birinci basamak tedavidir.

D) Obetikolik asit tedavisi sag kalim avantaji saglamaktadir.
E) Erken donemde karaciger nakli yapiimalidir.

Dogru Cevap:C

KAMP NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR ILGILI NOTLAR
p E-* TUS HAZIRLIK MERKEZLER]
M Tedavi:

e En iyi metod tekrarlayan flebotomilerdir.

e Flebotomi ile artropati ve hipogonadizm geri donmez, siroz gelismis
ise HCC riski azalmaz.

e Flebotomi yapilamayan hastalarda demir badlayan selatér ajanlar
(deferoksamin ve deferasiroks) kullanilr.

IMMUNOLO]JIK KARACIGER HASTALIKLARI

Otoimmiin Hepatit
B Klinik
 Geng kadinlarda sik gordildr.
o Hastalar asemptomatik karaciger enzim ylkseklidi, kronik hepatit bulgulan
veya nadiren akut hepatit klinidi ile basvurabilirler.

» Ekstrahepatik bulgular olarak; akne, anoreksia, hirsutizm, amenore,
artralji, makulopapller dokunti, eritema nodozum, kolit, perikardit, plorit
ve sikka sendromu eslik edebhilir.

M Laboratuvarve Tani
o Siklikla hafif-orta ALT ve AST yiiksekligi ve poliklonal hipergamaglobulinemi
(IgG yiiksekligi) géraldr,
» Tip1veTip 2 olmak lizere iki ana gruba ayrilir:
v En sik tip 1 otoimmdin hepatit gorullr,
v" Antiniikleer antikor (ANA) ve anti-diiz kas antikoru (ASMA)
pozitifligi tip 1 otoimmin hepatit ile iliskildir
v Anti-LKM1 (liver kidney mikrozomal antikor) ve Anti-LC1
(liver cytosol) ise tip 2'de gorulir. (LKM-2 ilag iliskili, LKM-3 HDV
iligkilidir).
v Anti-LKM1 bazen HCV seyrinde de gortlebilir.
» Biyopside lenfosit ve plazma hiicre artisi ile giden interface hepatit
vardir,

o Viral hepatit ve diger nedenlerin ekarte edildigi vakalarda klinik bulgular,
otoantikor pozitifligi, IgG yiiksekligi ve biyopsi bulgular
birlestirilerek tam konulur.

Tedavi
e Birinci tercih kortikosteroid tedavisidir,
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Primer Biliyer Kolanjitis (Siroz)

M Tanim ve genel ozellikleri:

e Orta ve kiiglik boy intrahepatik safra kanallarinin progresif hasari ile
karakterize otoimmdun bir hastaliktir.

Primer biliyer siroz/kolanjitis (PBK) asil olarak kadinlan (% 90) etkiler

ve genellikle orta yasta klinik bulgu verir.

M Patoloji:
e Orta ve kiigiik boy intrahepatik safra kanallarinda lenfositik

infiltrasyon ve graniilomatéz hasar vardir (florid duct lesions) ve
periportal fibrozis ile sonuclanir.

Fibrozis ilerleyerek siroza doniisr.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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M Klinik:
Safra akiminin bozulmasina badl kolestaz vardir.
Erken donemde yorgunluk en sik semptomdur.
Kasinti hepatobiliyer hastalidi distindiren en dnemli semptomdur.
Yag malabsorbsiyonu ve kilo kaybi meydana gelebilir.
Hastalarin bir kisminda ksantom ve ksantelazma bulunur.
En sik Sjogren sendromu (keratokonjuktivitis sikka) eslik eder. Diger
birgok otoimmiin hastalik ve bulgu da birlikte gorilebilir.
Tanu
Kolestaz enzimleri ve direkt bilirubin artmistr,

Bilirubin diizeyi prognoz tayininde en énemli belirleyicidir.

Serum Ig M diizeyleri artmistir.

Antimitokondriyal antikorlar (AMA) hastalarin biyiik cogunlugunda
pozitiftir.
Kolesterol diizeyleri artmstir.

USG'de safra yollari normal beklenir. Ekstrahepatik kolestaz yapan
patolojilerden ayirrmda 6nemlidir.

PBK'de MRCP ve ERCP'de de safra yollarinda patoloji beklenmez.

Kesin tani, KC biyopsisinde intrahepatik safra yolu hasarinin gésterilmesi
ile konur.

Tedavi:

Ursodeoksikolik asit, tedavide ilk tercihtir. Hastaliin gidisini yavaslatir,
semptomlari azaltabilir. Ursodeoksikolik asit tedavisine cevap vermeyen
hastalarda obetikolik asit &nerilmektedir.

e Kolestiramin: Kasint tedavisinde kullanilir.

o Immiinsupresif tedavilerin yeri yoktur.

Primer Sklerozan Kolanjit (PSK)

M Genel dzellikler

o Intrave ekstrahepatik safra yollarinin ilerleyiciinflamasyon, fibrozis
ve obstriiksiyonu ile giden bir patolojisidir.

e En sik birlikte oldudu patoloji lilseratif kolittir.
o Erkeklerde 2-3 kat daha sik gorilir.

e Hastalar non-spesifik semptomlar, kolestaz semptomlar, tekrarlayan kolanjit
ataklarn veya sekonder biliyer siroza bagli bulgularla basvurabilir.

M Tam
e Kolestaz (ALP, GGT, bilirubin) belirteclerini pozitiflidi ile birlikte MRCP/ERCP
ile konur,
e Gorlntilemede safra yollarinda tesbih dizisi gorinimi (darlik ve
genigleme) tipiktir,
e p-ANCA pozitifligi gériilebilir.
M Tedavi

e Kolestaza bagli semptom ve bulgular igin destek tedavisi yapilir
(Kolestiramin vb).

e Ursodeoksikolik asit medikal tedavide kullanilabilir ancak hastaligin
progresyonunu yavaslatmaz.

e Immiinsupresif tedavilerin yeri yoktur.
¥ Prognoz

e Hastalarda kolanjiyokanser ve safra kesesi kanseri gérilme siklidi
artmistir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com’u ziyaret ediniz.



