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OZET
Benign rekiiran intrahepatik kolestaz (BRIC),

kasinti ile birlikte olan tekrarlayan sarilik ataklari ile
karakterize, nedeni belli olmayan benign natiirde bir
sendromdur. BRIC genellikle ikinci dekaddan énce
baslar ve en énemli ézelligi, estrahepatik safra
kanalinda obstriiksiyon olmaksizin ¢ok kereler
tekrarlayan kolestaz ataklarinin olmasidir. Benign
natiirde olup hemen hi¢ bir zaman siroza ilerlemez.
Burada on yillik izlem ile BRIC tanisi alan bir hasta
sunulmaktadir.
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SUMMARY
Benign Recurrent Intrahepatic Cholestasis: 10
Years’ Follow-Up

Benign recurrant intrahepatic cholestasis
(BRIC), characterized by several episodes of jaun-
dice with severe pruritis is a benign condition with
unknown etiology. BRIC usually begins before the
second decade and the main clinical feature is sev-
eral episodes of jaundice without extrahepatic bile
duct obstruction. BRIC is considered to be benign in
nature with no development of liver cirrhosis. A
patient diagnosed as BRIC with 10 years of follow-
up is described.
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Kolestatik sariligin ender bir nedeni olan benign
rektrran intrahepatik kolestaz (BRIC) etiyolojisi bilin-
meyen, tekrarlayan sarilik ye kasinti ataklari ile karak-
terize bir hastaliktir. Tanmisi, kolestaza neden olabile-
cek durumlarin ekarte edilmesi ile koyulur ve genellik-
le hastalar ¢ok sayida kolestaz ataklari gecirdikten
sonra erigkin donemde tani alirlar (1). Burada 10 yillik
izlem sonucu BRIC tanisi alan bir kiz hasta sunulmak-
tadir.

OLGU SUNUMU

Su anda 14 yasinda olan kiz hasta, ilk kez
1986'da, 4 yasindayken, bir yildir olan kasinti ve daha
sonra buna eklenen sarilik yakinmasi ile gittikleri dok-
tor tarafindan gozde Kayzer-Fleischer halkasinin go-
rilmesi, seruloplasmin dustikligi, anne-baba akraba-
lig1 ve bir erkek kardesinin 7 yasinda sarilik nedeniyle
eksitus olmast nedeniyle Wilson Hastaligi tanist almig
ve Dpenicilamin tedavisine baslanmis. 1986-1988 yil-

lar arasinda ilacini diizenli kullanan ve yakinmasi ol-
mayan hasta, 1988-1991 yillart arasinda kendiligin-
den ilaci kesmis. 1991’de yeniden kagsinti ve sarilik ya-
kinmasi ile klinigimize bagvuran hastada fizik incele-
mede subikter ve yaygin kasinti izleri disinda patolojik
bulgu saptanmadi, Kayzer-Fleischer halkasi gortilme-
di. Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayimi nor-
mal, T. biltiribin 3.9 mg/dl, D. biltribin 1.5 mg/dI,
ALT, AST, AP normal sinirlarda, kan proteinleri nor-
mal, idrarda Cu 42 Mg/24 saat ve seruloplasmin nor-
mal sinirlarda bulundu. Abdominal ultrasonografisin-
de karaciger parankiminde kalsifikasyonlar ve safra
kesesinde tas saptandi. 1991-1994 yillan arasinda
kontrole gelmeyen hastanin sikdyetinin de olmadig
ogrenildi. 1994’de kontrole gelindiginde fizik incele-
mesi normal, AST, ALT, AP, GGT, T. biltribin, D. bi-
Iuribin, T. Protein, albumin, kollestrol, trigliserid nor-
mal sinirlarda, seruloplasmin normal, HBV'ye iliskin
belirleyiciler (-), Anti HCV (-), Alfa-1 antitripsin, Im-
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mungloblinler, Anti DNA normal, ANA (-) bulundu.
Yapilan karaciger biopsisi yetersiz olarak degerlendi-
rildi. Hasta Agustos 1995'de 2 haftadir baslayan kasin-
tt yakinmasi ile geldi. Bu dénemde fizik incelemesi
normal, laboratuvar tetkiklerinde tim kan biokimya
degerleri normal sinirlarda bulundu, kagintis kendili-
ginden iki ay iginde duzeldi. Aralik 1995'de siddetli
kasinti ve son bir haftadir ortaya ¢ikan sarilik nedeniy-
le bagvurdugunda fizik incelemede ikter ve yaygin ka-
sintt izleri saptandi. Yeniden degerlendirilen hastanin
laboratuvar incelemelerinde Hb: 12.6 gr/dl, Bk:
6000/mm3, Trombosit: 267.000/mm3, Rtk: %0.5, PT:
13.8 sn, AST: 40 U/L; ALT: 47 U/L, AP: 544 U/L, GGT:
7 U/L, T. prot: 6.8 gr/dl, alb: 4.2 gr/dl, T. biltribin: 30
mg/dl, D. biltribin: 11 mg/dl, Serum Cu: 252 mikrog-
ram/dl, alfa-1-antitripsin: 240 mg/dl, ANA (-), antidiiz-
kas ab (-), Ig G: 10 gr/L, Ig A: 2.6 gr/L, Ig M: 0.48 gr/L,
HBV ve HCV’ye yonelik serolojik incelemeler (-) bu-
lundu. Abdominal Doppler ultrasonografide trombiis
ve patolojik akim saptanmadi. ERCP ile intra ve ekst-
rahepatik safra yollart da normal olarak degerlendiri-
len hastanin karaciger biopsisinde belirgin kolestaz
saptandi; hepatit bulgulari yoktu. Bakir boyasi (-). Al-
fa-1-antitripsin acisindan PAS (-) bulundu. Karaciger
kuru Lakir agirhgr 10 mg/gr olarak olgiildu. Erkek kar-
desinin oykist yeniden sorgulandiginda 2 yasindan
itibaren 5-6 kez kasinti ve sarik atagi gegirdigi, ara do-
nemlerde normal oldugu ve sepsis (?) tablosu ile eksi-
tus oldugu ogrenildi.

Sonug olarak hasta klinik ve laboratuvar bulgular-
la familyal, benign rekiirran intrahepatik kolestaz ola-
rak degerlendirildi.

Siddetli kasinti nedeniyle baglanan UDCA ve ko-
lestraminden yarar gormedi, ancak ¢ hafta igcinde ik-
terinde klinik ve laboratuvar diizelme goriildii. Hasta
halen her hangi bir tedavi gormeden semptomsuz ola-
rak izlenmektedir.

TARTISMA

Benign rekiran intrahepatik kolestaz (BRIC)'in ta-
nt kriterleri, belirgin sarnlik ile karakterize ¢ok sayida
ataklarin olmasi, buna ¢ok ciddi kasinti yakinmasinin
eslik etmesi ataklar arasinda semptomsuz evrenin ol-
masi ve bu evrenin aylar ya da yillarca stirmesi, intra-
hepatik kolestaza neden olabilecek belirgin bir neden
saptanamamasi, obstriiktif tipte bir sariligin biokimya-
sal gostergelerinin olmasi, intrahepatik ve ekstrahepa-
tik safra kanallarinin kolanjiografi ile normal oldugu-

nun gosterilmesi ve histolojik incelemede kanallarda
safra tikaclarinin saptanmasidir (2).

ilk atak %74 oraninda ikinci dekaddan énce bas-
lar ve ataklar bazen bir kag giin, bazen aylarca strebi-
lir. Ataklarin spontan olabilecegi gibi enfeksiyon, ope-
rasyon ya da ilac kullanimi gibi faktérlerle de ortaya
cikabildigi bildirilmistir. Anikterik donemde hastalar
tamamen saglikli olmakta ve karaciger enzimleri de
normal sinirlarda saptanmaktadir (3).

BRIC'de kolestaz nedeni tam olarak aydinlatila-
mamissa da safra asidi metabolizmasindaki bir bozuk-
lugun rol oynadig ileri strtlmektedir (1).

Sunulan hasta da bu kriterlere uymaktadir. Halen
14 yasinda olan hasta 4 yagindan itibaren dort kez sa-
rilik atagi gecirmistir. Bu ataklarin hepsi de birkag haf-
ta ile iki yil arasinda edgisen surelerle kasinti yakinma-
si ile baslamistir. Ataklari ortaya ¢ikartan belirgin bir
etken saptanamamistir. Ataklar sirasinda kolestazin bi-
okimyasal gostergeleri saptanirken karaciger enzimle-
rinde hic¢ yukselme goriilmemis, ataklar arasinda ise
tim kan biyokimyasi normal sinirlarda bulunmustur.
Karaciger biyopsisinin histolojik degerlendirilmesinde
belirgin kolestaz ve safra tikaclari gorilmustir. ERCP
ile de safra kanallarinin normal oldugu gosterilmistir.

Olgumuz ilk presantasyonda cok siddetli kasinti
ve cilt lezyonlari nedeniyle 6nce uyuz tanisi almis, bu-
na yonelik tedavi gérmis ancak yakinmalarinda di-
zelme goriilmemistir. Daha sonra tabloyasarilik eklen-
mistir. Literatirdeki BRIC olgularinda da prodromal
pruritis tanimlanmaktadir (4).

Olgunun klinigimize bagsvurmadan 6nce ilk tanisi
Wilson Hastaligidir. Ancak tani histopatolojik degildir,
idrar bakiri da degerlendirilmemistir. Daha sonraki iz-
lemlerinde seruloplasmin ve idrar bakiri normal sinir-
larda bulunmus, daha da énemlisi Wilson Hastaliginin.
histopatolojik kriterleri saptanmamuistir. Hastanin he-
patomegalisi hi¢ gozlenmezken karaciger enzimlerin-
de de hi¢ bozulma olmamistir. Olgumuzda ataklar si-
rasinda saptadigimiz direkt hiperbiltribinemiye GGT
yiksekligi eslik etmemektedir. Bu 6zellik de BRIC ta-
nist agisindan destekleyicidir (5).

BRIC’in spesifik bir tedavisi yoktur. Fenoborbital,
ursodeoksikolik asit, ve kolestramin kullanimi denen-
mis ancak ¢ok etkin olmadig gozlenmitir (4,6). Biz de
hastamizda kullandigimiz UDCA’dan ve kolestramin-
den klinik yarar gormedik.

BRIC genellikle benign bir senrom olarak kabul
edilir ve karaciger sirozuna ilerlemez (7). Olgumuzun
da on yillik izlemi sonucu karaciger histolojisinde ko-
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lestaz diginda patolojik bulgu saptanmamus, sirotik de-
gisiklikler gozlenmemistir.

Sonug olarak karaciger histolojisinde safra tikac-
lari diginda patoloji saptanmayan ve nedeni aciklana-
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