Orijinal Soru: Temel Bilimler 98

98. Asagidakilerden hangisi ekstrahepatik biliyer obstriitksiyon nedenlerinden biri degildir?

A) Safra taglari

B) Pankreatik karsinom

C) Primer biliyer kolanjit

D) Konjenital biliyer atrezi

E) Ampulla Vateri karsinomu
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SAFRA YOLU HASTALIKLARI

:
;

NEONATAL KOLESTAZ

e Major nedenleri dogumdan ilk 3 ay sonra ekstrahepatik safra yollarinin komplet veya inkomplet daralmasi ile
karakterize olan biliyer atrezi ve neonatal hepatittir.
» Biliyer atrezi erken gocukluk déneminde karacider yetmezlidinin ve karacider transplantasyonunun en sik nedenidir.

INTRAHEPATIK SAFRA YOLU HASTALIKLARI

e Primer biliver kolanjit (primer biliyer siroz) ve primer sklerozan kolanjit otoimmun kolanjiyopati olarak adlandirilir,
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Primer Biliyer Kolanjit (Primer Biliyer Siroz)
40-50 yas kadinlarda daha sik gérdiliir.
Intrahepatik safra kanali yikimi, portal inflamasyon ve skarlasmaya badl siroz gelisimi ile karakterizedir.
Cogu hastada anti-mitokondriyal antikorlar pozitiftir.

Siklikla birlikte oldugu hastaliklar, Sjégren sendromu (%70), tiroid hastaliklar (%20), sklerodermadir (%5).

Ana histolojik bulgusu, kiiglik ve orta boy safra kanallannda non-siipiiratif graniilomatéz inflamasyondur.

Flori? duktus reaksiyonu (lenfoplazmositik infiltrasyon + granilomattz / non-granilomatéz inflamasyon)
gorildr.

Intrahepatik safra kanallari ortadan kalkar ve son dénemde biliyer siroz olusur.

Siroz olmasina ragmen klinik tablo hepatomegalidir.

Primer biliyer kolanjitte hepatoseliiler karsinom riski artmistir.

Primer Sklerozan Kolanjit

« Intrahepatik ve ekstrahepatik safra yollarinda inflamasyon, obliteratif fibrozis ve safra kanallarinda
segmental dilatasyonlarla karakterizedir.

o Orta yaslarda ve erkeklerde daha siktir.

e En sik birlikte oldugju hastaliklar inflamatuvar bagirsak hastahigi (Ulseratif kolit - %%70), pankreatittir
(%25).

o Anti SMA, ANA, RF ve p-ANCA pozitiftir.

e Tipik histolojik bulgusu portal alanlarda sogan kabugu tarzinda periduktal fibrozistir.

o Safra kanallarinda obliterasyon, yer yer genisleme ve sonucta biliyer siroz gorilir.

« Kolanjiyokarsinom riski artmistir.

DOGUMSAL SAFRA KANAL ANORMALLIKLERI
Von Meyenburg Kompleksi

e Portal alanlarda bulunan safra duktus mikrohamartomlandir.
e Radyolojik olarak metastaz ile karisir.

Polikistik Karaciger Hastahg

o Karaciderde multipl diffiiz kistlerin varlididr.
¢ Eriskin (OD) polikistik bobrek hastaligina eslik edebilir.

Konjenital Hepatik fibrozis
e Karacigerde portal alanlar biyiik, dlizensiz ve fibrotiktir.
o Karacider dlizensiz adalara bolunmustdr.
e Cocuk (OR) polikistik bobrek hastaligina eslik eder.
Caroli Hastahg

o Intrahepatik safra duktuslarinin segmantal dilatasyonudur.
e Kolanjiyokarsinom riski artmistir.

Alagille Sendromu
o Intrahepatik safra kanallari dojumsal olarak eksiktir.
e Dedisik ylz gorundmleri, vertebral ve kardiyovaskiiler anomaliler eslik edebilir.
o Hepatoselliiler karsinom gelisebilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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e Tikanma sariliklarinda badirsaklara bilirubin gegemeyecedi igin Urobilinojen ve sterkobilinojen olusamaz,
gaita rengi acilir ve idrarda Grobilinojen kaybolur.

e Bilirubin duzeyi 2.5 mg/dI'nin (zerinde ise skleralarda ve ciltte sanlik gérilir.
e Serum bilirubin diizeyi karaciderde hasarin derecesi ve prognoz ile iligkilidir.

Hiperbilirubinemi ayirici tanisi:

Ylkselen bilirubin fraksiyonu hiperbilirubinemilere yaklasimda ¢ok dederlidir ve ayiricl tanida kullanilir.
@ Indirekt veya unkonjuge bilirubin hakimiyeti: Prehepatik olaylarda yiikselir.

¢ Asini bilirubin olusmasi: Hemolitik anemiler(retikiilositoz)

e Karacigere indirekt bilirubin aliminin ve/veya konjugasyonun azalmasi: Gilbert ve Crigler-Najjar
sendromlari

¥ Hem direkt hem indirekt bilirubin yliksekligi: Hepatik olaylarda yukselir.
e Hepatik hasar (tim hepatitler)
¥ Direkt veya konjuge bilirubin hakimiyeti: Posthepatik olaylarda yiikselir (kolestaz).

e Intra veya ekstra hepatik safra yollarinda akimin azalmasi (tas, timor, basi vb.)

e Karacigerde konjuge edilen bilirubinin ekskresyonunun bozulmasi: Dubin-Johnson ve Rotor
sendromlar

» Indirekt bilirubin hakimiyetinde éncelikle tam kan sayimi ve retikilosit diizeyi bakilmalidir.
Direkt bilirubin hakimiyetinde tncelikle kolestaz enzimleri bakilmalidir.
Direkt bilirubin hakimiyetinde ilk tfercih edilecek radyolojik inceleme (st abdominal
ultrasonografidir.

@ Idrarda bilirubin:
e Direkt bilirubin idrara geger ve serumdaki direkt bilirubin artisini gosterir.
e Indirekt bilirubin idrara gegemez.

idrarda iirobilinojen: Urobilinojen idrarla atilir ve normalde idrarda bulunur,

» Hastada direkt bilirubin ylksek oldudu halde idrarda urobilinojen yok ise safra yolu obstriiksiyonu
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Kolestaz

M Tamm: Safranin hepatosit tarafindan intrakanalikiiler mesafeye salinimindan, duodenuma bosalincaya kadar
herhangi bir bdlgede staza uiramas| kolestaz olarak tanimlanir.

o Kolestazda oncelikle direkt bilirubin fraksiyonu artar.

Siniflama: Patolojinin karaciger ici veya karacider disi safra yollarinda olmasina bagh olarak kolestaz iki
gruba aynlir, ayriminda USG yardima olabilir.

» Intrahepatik; viral hepatit, alkolik hepatit, ilaglar, primer biliyer kolanjit, primer sklerozan kolanjit,
infiltratif hastaliklar (tliberkiiloz, amiloidoz, lenfoma, sarkoidoz) konjestif hepatopati, iskemik hepatit,
gebelik, total parenteral nutrisyon, paraneoplastik sendromlarda gorlebilir.

Ekstrahepatik; koledokolitiazis (en sik), postoperatif safra yolu darliklar, primer sklerozan kolanjit,
kronik pankreatit, Mirizzi sendromu, parazitler (Ascaris, Fasciola) veya tiimérlerde (safra kesesi, safra
yolu, ampulla, pankreas timorleri veya metastaz) gorulebilir.

@ Klinik ve laboratuvar: Kolestaz ile giden hastaliklarda klinik olarak kasinti ve sarnlik tipiktir.
« Ciddi biliyer obstriiksiyon varsa gaita renginde agilma (akolik gaita) gorilebilir. Idrarda iirobilinojen
kaybolur,
e Uzamis kolestaz yag ve ADEK vitaminlerinde emilim bozuklugu ile malabsorbsiyon bulgularina yol
acabilir,
e Yine safranin karacigerdeki toksik etkisi nedeniyle uzamis sarilik karaciderde dejenerasyon ve fibrozise
badl olarak sekonder biliyer siroz gelisebilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



