Asikar Kemik Degisiklikleriyle
Ksantomatoz Primer Bilier Siroz

Dr. Ali Onder KARAOGLU, Dr. Belkis UNSAL, Dr. Z. Abidin ALTINAY, Dr. Sadun KOSAY

Ozet: Bu makalede primer bilier sirozlu bir vaka su-
nulmugtur. Vakamizin agikar ksantomalart ve kemik
degigikliklerinin olmast ilgingligiydi.

Biz bu degigiklikleri sergilemek istedik.

Anahtar kelimeler: Primer bilier siroz (PBS).

PBSs; ilk kez 1851'de Addison ve Gull, daha
sonra da Hanot tarafindan intrahepatik safra
kanallarinin ilerleyici granilomatoz destriiksi-
yonu olarak tanimlanmigtir (1). Daha sonra
"kronik nonsiipiratif kolanjitis” denmistir.

Etiyoloji bilinmemektedir (1,2,3,4). Safra kanal-
larinda olusan destriiksiyonun immunolojik te-
mele dayali oldugu kabul edilir (1,2,3,4,5).
Serum otoantikorlarinin yiiksek diizeyde olma-
s1, 6zellikle IgM olmak {zere immunglobulinle-
rin artmasi, sirkiile eden immun kompleksler,
hiicrenin aracilik ettigi immun cevabin azalmig
bulunmasi, bu immunolojik temeli olusturur (2).
Ayrica pekgok otoimmun hastalik (skleroderma,
Sjogren Sendromu, CREST Sendromu gibi)
PBS'e eslik edebilmektedir (1,2,4,5).

Patolojik olarak 4 histolojik evresi vardir; safra
kanali destriiksiyonu, duktuler proliferasyon,
skarlasma ve siroz evresi (1,2,3,4,5,6).

Hastalarin %90-95'1 kadinlar olup, orta yaslar-
da (40-60 yas arasi) ortaya ¢ikmaktadir (1,2,5).
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Summary: XANTHOMATOUS BILIARY CIRRHO-
SIS MANIFESTED WITH BONE CHANGES

In this paper, a case with primary biliary cirrhosis
was presented. It was interesting with its manifest
findings like xanthomas and bone changes.

We wanted to exhibit theese changes.

Key words: Primary biliary cirrhosis (PBS).

Klinik olarak yorgunluk, kasints ile semptomlar-
dir, ancak semptomsuz da olabilir. Daha sonra
sanhk ortaya ¢ikar. %40-70 olguda hepatomega-
li, %35 kadarinda splenomegali olabilir (5). Deri-
de pigmentasyon artimi, ekskoriasyonlar, ksan-
telasma ve spider neviisler sik rastlanan diger
bulgulardir (5). Hastalik ilerledik¢e diger siroz
bulgulari, portal hipertansiyonun ek bulgulan,
bu arada steatore, hepatik osteodistrofi, osteo-
malasi ve osteoporoz ortaya ¢ikar.

Laboratuvar olarak; yiiksek alkalen fosfataz,
IgM ve kolesterol degerleri ile antimitokondrial
antikor (AMA) pozitifligi bu hastalik i¢in karek-
teristiktir (4).

AMAC

Klinik, laboratuvar ve patolojik olarak PBS tani-
s1 almis bir olgunun asikar cilt ve kemik degisik-
liklerinin sunulmasidir.
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HA, 42 yasinda, kadin. Ik yatig 14.6.1992 tari-
hinde-Protokol: 12266.

Gastroenteroloji



Asikar Kemik Degisiklikleriyle
Ksantomatoz Primer Bilier Siroz

Kann agnisi, sarihk ve hafif kasinti yakinmasi
ile yatirildi. Hastamiz 1987 sonunda ates, sari-
lik, sag hipokondrda agnsi olmasi seklinde ra-
hatsizlandigim1 ifade ederek, hastanemize bas-
vurdugunu ve 1. Dahiliye kliniginde
yatirildigini, yapilan karaciger biopsisi ile pri-
mer bilier siroz tamis1 aldigim belirtiyor. Aym ta-
rihte HBsAg negatif bulunmus. Kortikosteroid
tedavisi almig. Hasta diizensiz olarak ilacim kul-
lanmis. Agustos 89 sonunda sag hipokondrium
agns, halsizlik, kasinti ve sarihk ile EUTF
Gastroenteroloji klinigine yatirilmis. Yapilan tet-
kiklerinde; sedimentasyon siirati 120 mm/h, di-
rekt bilirubin %4.2 ve indirekt bilirubin %2.7
mg, transaminazlar 250 IU, kolesterol ve lipit
normal bulunmus. ASO 100 IU/ml, CRP ve Latex
pozitif. Ust batin USG'de hepatosplenomegali
saptanmig. Osteoporozu oldugu séylenmis ve
hasta colchicum dispert tedavisine alinmis.

Fizik bakida TA 120/80 mmHg, Nb 80/dk, ritmik,
biling agik, cilt ikterik, genel olarak hiperpig-
mente, arada depigmente alanlar1 var. Konjunk-
tivalar ikterik. Karin muayenesinde; palpasyos
ile epigastrium ve sag hipokondriumda agr1 du-
yuyor. Karaciger epigastriumu dolduruyor, MCH
izerinden ise 10 cm kadar biyik, tizeri diiz,
hafif agrili. Perkiisyon ile assit yok, Traube alam
kapal idi. Eklemlerin ekstansor yuzlerinde bu-
yiuklikleri  degisik  boyutlarda pseudoguta-
tofiislere benzeyen ¢ikintilari var (ksantoma)
(Resim-1,2,3).

Onemli laboratuvar bulgular;; KKH 3.800.000/
mm3, Hb %68, sedimentasyon stireti 110 ve 120
mm/h. D. Bilirubin %7.4 mg, I. Bilirubin %0.4
mg, AST 136, ALT 111 IU/L, Total kolesterol
%563 mg, T. Lipit % 1390 mg (serum lipemik), S.
Albiimini %4.8 gm, globulini %3gm, Protrombin
zamam 12", Alkalen fosfataz 156 IU/L (N:17-70),
GGTP 222 IU/L (N: 7-64), HBsAg (-). AKS, iire,
Nat, K* Cat+ kreatinin, S amilazi, rutin idrar
bakis1 normal. ASO 100 U/ml, CRP (+), RF (),
urik asit, kalsiyum ve fosfor normal bulundu. Pa-
rathormon 1 ng/ml (N: 0.6-1.5) idi. Ust batin
USG: VP c¢ap1 hilusta 11mm, DK 4mm. Karaci-
ger kot kavsini 74 mm ge¢gmekte olup ekosu ka-
balagmisg, diger ust batin organlar1 normal bu-
lunmustur.,
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Resim 2: PBS'l hastada ksantomalar

Resim 3: PBS'li hastada tofits girunima
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Her iki el ve d'z radyografisinde, el bilek kemik-
leri, ellerde hastamin yas: ile uyumlu olmayan
yaygin osteoporoz, interfalengeal eklemler cevre-
sinde yumusak doku sislikleri gozlenmistir.
Eklem arahklarinda énemli bir bozulma olmads-
g1 belirtildi. Torako-lomber vertebra grafilerinde
ise; L2 6n bolimiinde yikseklik kayb ve verteb-
ra kenarlarinda skleroz izlendi. Hastanin yapti-
rilan laboratuvar tetkiklerinde Antiniikleer Ab.
(ANA) 1/80, graniiler (+), IgA %714 mg (N: 100-
490), IgM %679 mg (N: 60-370) ve IgG %17100
mg (N: 800-1800), antimitokondrial antikor
(AMA) ise 1/640 titrede pozitif bulundu. Tekrar-
lanan karaciger biopsisindeki histopatolojik bul-
gularin primer bilier siroz ile uyumlu oldugu
rapor edildi.

TARTISMA

Olgumuz tim klinik, laboratuvar ve patolojik de-
gerleri ile bir PBS vakasidir. Sherlock hastahgin
ozelligini; patolojik olarak granilomatiéz dest-
ruktive kolanjit + AMA pozitifligi, kadin, kagint:
olarak sematize etmistir (1). Yiksek serum ko-
lesteroliiniin varhg: ve ksantomalarin varhginda
da "ksantomatoz bilier siroz" dan s6zetmektedir.
Bizim olgumuz da boyledir (1).

Hastanin assitinin olmamasi, albiimin-globulin
terslesmesinin olmamasi, protrombin zamaninin
normalligi gozonine alindiginda 4. evrenin ta-
mamiyla olusmadigr anlam ortaya ¢ikar ki, bu
evre klasik siroz evresidir. Buradaki uyumsuz-
luk; daha ¢ok geg evrede ortaya ¢ikan ve radyolo-
jik olarak da ortaya konmus olan osteoporozun
hastamizda bulunmasidir (1,2).
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Ayrica; kemik degisikliklerinin sebebi tam ola-
rak anlasilamams olmakla birlikte, konjuge
safra assitlerinin azalmig sekresyonuna bagh
steatorenin yol ag¢tigi D vit. ve kalsiyum malab-
sorbsiyonu 6nemli dl¢iide sorumlu tutulmakta-
dir (7). Oysa hastamizda steatore saptanmamig-
tir (5). Ustelik kalsiyum diizeyleri ve
parathormon diizeyleri de normaldir. Bu bulgu-
lar esliginde hastammzdaki kemik lezyonlarinin
steatoreden bagimsiz ve otoimmun bir mekaniz-
ma ile olustugunu diginiyoruz.

Ksantomalarin sikhikla ve akut olarak olustugu,
bunun hastaligin evresiyle iligkili olmadig,
ancak terminal donemde kaybolabilecegi bildi-
rilmistir (1). Bu nedenle hastamizin ksantoma-
toz bilier sirozlu olduguna bakarak hastahgin
siddeti hakkinda yorum yapmak yanlhs olacak-
tir.

Hastamizi kasintisi i¢in kolestiramin, oral kalsi-
yum (kolestiraminin D vit. baglayic1 etkisi nede-
niyle) (5) ve Kolsisin vererek eksterne ettik.

Hasta daha sonra 16.4.1992'de tipik dekompan-
se karaciger sirozu klinik ve laboratuvar bulgu-
lan ile tekrar yatirildi. Hastanin azalmg ditire-
zisi 200 mg/G Aldacton ile duzeltildi.
3.6.1992'de ise 6zofagus varis kanamas ile yati-
rilan hasta aym giin eksitus oldu. Olgumuzun
tan1 konduktan sonraki yasam siiresi bes yil
olup, bu da literatir bilgileri ile uyumludur
(1,5,8).
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