A. U. Twp Fakiiltesi Gogiis ve Kalp Cerrahisi Kiirsiisii
SPONTAN PNOMOTORAKSLARDA TEDAVI YONTEMLER]

" Dr. Hasan SOLAK (¥ Dr. Vedat ICOZ (****)|
Dr. Gokalp OZGEN (**¥) Dr. irfan DUYGULU ((**)

Spontan pnomotoraks, distan herhangi bir sebep olmadan
akcigerin visseral plevrasinin agilarak, teneffis edilen havanin
negatif basigh plevra bosluguna dolmasi ile ortaya ¢ikan klinik
tablodur. ' :

Spontan pnomotoraks, gdgls hastaliklan igerisinde eskiden
beri bilinmektedir. Literatiir taramasmda ilk defa M.O. 460-337'de
HIPPOKRATES, 1770'de de HENSON spontan pnomotoraks kli-
nik tabloyu tarif ettigi anlasilmistir. (1,2)

- MATERYEL VE METOD : Materyelimiz 1966-1976 yillari ara-
sinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis ve Kalb Cerrahi-
si klinigine spontan pnomotoraks teshisi ile miiracaat eden
55 hastadan olusmaktadir. Bu hastalarin 7'si kadi n48i erkektir.

I — Biitin hastalarin yas ortalamasi : 35
II — Kadin hastalarin yas ortalamasi : 36
I — Erkek hastalarm yag ortalamasi : 34
v A—‘— En genc¢ erkek hasta ‘ : 9
V — En yaghl erkek hasta : : 63

VI — En geng hasta 6 aylik bir kiz ¢ocugdur.

(*) D. U. Tip Fakiiltesi Goglis-Kalb-Damar Cer. Klinigi Uzman Asistam
(*%) D. U. Tip Fakiiltesi Goglis-Kalb-Damar Cer. Klinigi Basgkani
(**+%) D. U. Tip Fakiiltesi Gogtis-Kalb-Damar Cer. Klinigi Og. Gorevlisi
(***%) D. U. Tip Fakiiltesi Gogls-Kalb-Damar Klinigi Profesoril
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Klinigimizde yaptigimiz tedavileri soyle swralayabiliriz: Va-
kalarin % 20 sine torakotomi ve degisik tipte ameliyat % 36
sina direnaj, % 23 Une igne aspirasyonu ile irrite edici madde-
ler- intraplevral olarak verilmistir. % 20 sinede tibb: tedavi
ve istirahat uygulanmstir,

TARTISMA VE SONUC : Spontan pnomotoraksin tedavi
yontemleri aktlel olarak torasik cerrahinin modernlesmesi ile
klasik hududlar1 asarak bugiinkii duruma ulagmistir. Kiigiik
bir sahada goriilen spontan pnomotoraks vakalarinda, otdrlerin
cogu yatak istirahati ve sedatif ilaglar vermeyi tercih. ederler.
Bu gekilde netce alinmayan vakalarda, igne ile hava bogaltilir ve
konservatif ve aktif olarak tedaviye devam edilir. Yatak isti-
rahati birkac¢ hafta stirebilir. Yalniz bitiin spontan pnomotoraks-
larin istirahatle diizelecegi inancinada kapilmamaliyiz. Tam
kollaps olmus veya plevradaki fistiiliin agik kaldig1 vakalarda
yatak istirahati ile hastanin gifaya kavusms: beklenemez. Parsi-
vel kollaps veya tam kollaps mevcut olan hastadg fistiil agikse
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ve yapilan igne ile hava bosaltma tedavisine ragmen kollapsta
bir degisiklik olmazsa, muracaat’ edilecek en iyi tedavi yéntemi
BULAU direnajidir. Tercih edilen direnaj yeri onde 2. 1.C. me-
safesidir. Plevra negatif basmcmnm stabil halde kalmasi temin
edilene kadar aspirasyona devam edilir. Diren aspirasyonu ile
réntgen kontrolu altmda akcigerin tamamen genigliyerek toraks
duvarmi doldurdugu vakalarda direne klemp konarak 24.00 saat
beklenir. Diren ac¢ilmadan 24.00 saat gsonunda tekrar réntgen
kontrolu yapilir. Kollaps yoksa, daha dogru bir deyimle akciger
ekspanse durumunda ise diren almarak miteakip ginlerde dik-
katli sekilde ve az olmak sartryla solunum jimnastigi ile bera-
ber viicut hareketlerini artirmaya izin verilir. Bunu takip eden
giinlerde yapilan rontgen kontroluyla akcigerin durumu tesbit
edilir. (11,12,13,14) Rontgen 2'de BULAU direnajmdan sonra sol-
da tamamen ekspanse akciger goruluyor. '

Baz1 vakalarda torakoskopi yardimiyla tedavi imkéam var-
dir. Bu metod sayesinde ornegin bir fistll veya kiicik bir bil-
ciik koterize edilerek veya fistulin a¢ik kalmasina sebeb olan

o
i
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brit kesilerek fistiiliin kapanmas: temin edilir. Torakoskopi kont-
roli altinda plérodez yapmak i¢in kullanilan substanslar sunlar-
dir; parafin yag, % 0,5 gumis nitrat ve talk’tir.

SPATH, VIERECK, DEUCHER hudutlanmig bir talklanmay1
tavsiye etmekte iseler de akciger fonksiyonlarim azaltacagindan
plevradaki kuvvetli reaksiyonla fibroz ve nedbe dokusu tesek-
kiliine sebep olarak, akciger fonksiyonlarini ileri derecede azal-
tacagindan birgok otoriteler bu tedavi prensibini kesinlikle red-
detmislerdir. Buna ragmen SPENGLER tarafindan residiv ya-
pan spontan pnomotorakslarda plérodes tavsiye edilmistir. (7,8,
9,10)

Bir haftalik BULAU drenajina ragmen akciger ekspanse ol-
madig1 vakalarda MC. QUIGG ve CONNOLY gibi birgok cerrah-
larin tavsiye ettigi sekilde, cerahi tedavi uygulanmas: lizumu
- ortaya cikar. 1966 da ilk GAENSLER parsiyel pleurektomi yapa-
rak spontan pnémotoraksm tedavisinde yeni bir yéntem uygu-
lamistir. TUFFIER'in tarif ettigi lizere, parietal pleura kiint bir
disseksiyonla apekse kadar soyulur. Bu girigim esnasinda gangli-
on stellatum, vagus, frenik sinirleri travmatize etmekten sa-
kinmahdir. Mediasten ve diafragma hari¢ olmak tlizere her ta-
raftan serbestlestirilen parietal pleuranm akcigerdeki spontan
pndémotoraksa tekabiil eden kisma cikarilr. Akciger, paryetal
plevras: alinmis olan goglis duvarina bir sire sonra tegekkiil
eden fibréz doku aracihig ile yapisir. Bu teknik ile akcigerdeki
fisttl ortadan kalkar, akciger gégus duvarma yapisarak niikse
mani olunur. Bu metodla basar1 % 100 diir, residiv % o'dir. Idi-
opatik spontan pnémotorakslarda, (3,4,5,6,15) yash hastalarda
akcigerdeki yaygin dejeneratif degisikliklerden dolay: akcigerin
ekspanse olarak gogiise yapisabilme imkani mimkin olmayabi-
lir. Fakat vakalarmmizda tam ekspansiyonun 24 saat icersinde
¢ok defa tesekkil ettigi gorulmustir.

55 spontan pndmotoraks vakasinin 11'inde cerrahi tedavi
uygulanmistir. 6 smda pleurektomi (paryetal plevra), biil bag-
lanan hastayla, dekortikasyon yapilan bir hasta (2 vaka) exitus
olmugtur. 20 vakamizda da tam bir kollops mevcut idi. 2. 1.C.

B
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araliktan dren kondu, 2-4 giin arasmnda akcigerleri ekspanse ol-
du. 48 saat drenleri klampe edildi. Akcigerlerin ekspanse durum-
lar1 degismedigi icin dren g¢ekildi. Yapilan kontrollerde ekspan-
se olarak toraks boslugunu tamamen doldurdugu tesbit edildi.
11 hastamizda da yatak istirahati ve tibbi tedavi uygulanmstir.
Yapilan kontrol grafilerinde akcigerin tamamen ekspanse oldu-
gu gérilmiistir. 13 hastamiza da igne aspirasyonu ve irrite edi-
ci madde (talk) verildi, akcigerleri ekspanse oldu. Yapilan kont- .
rollerde akcigerin toraks: tamamen doldurdugu gorildi. '

. Vakalarmmizin % 95’ sifa, % 5 ide exitusla sonuclanmis-
tir. Hastalarimiza uyguladigimiz tedavi yontemleri belirtildigi
gibi muayyen bir sira takip etmekte olup, ventil mekéanizma
ile kollaps gosteren spontan pnomotorakslar istina edilirse kla-
sik semamiza uygun sekilde ileri derecede kollaps olmayan va-
kalarda yatak istirahati ile beraber, sedatif maddeler verilerek
24-48 saat bekleriz; netice alinmadig: hallerde igne ile hava as-
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pirasyonu tatbik edilir, 2-3 defa hava bosaltmaya ragmen kol-
lapsta degisme olmaz veya artarsa (pleura basinci ne xgativ ol-
mazsa) 2. 1.C. mesafeden toraksa dren tatbik edilir. (BULAU
Drenaj1) v .

Vakalarmizin biyik bir ¢ogunlugunda bu metodla etkili
olabilmekteyiz. 5-7 giin icersinde netice alinmadig: takdirde cer-
rahi miidahale yapili:. Anlatmaya calistigimiz sekilde spontan
pnomotoraks tedavisinde sira takip eden Muayyen metodlar uy-
gulanmaktadir. t

Klasik tedavi metodlarimizi uygularken idiopatik olan spon-
tan pnémotoraklarda séz konusu tedavi aktif konservatif sekil-
de baslar.- Vakalarimizin takdiminde de izah ettigimiz gibi bu
sekilde bagsariya ulastik. Semptomatik spontan pnoémotorakslar-
da aktif tedavi etyolojiye yoénelik olarak vakalarin biyik bir
¢ogunlugunda cerrahi yontemle uygulanir. Akciger kanseri,
tbc. ve abselerinin neden oldugu semptomatik spontan pnémo-
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toraks vakalarmmda etyolojiye yonelik olmak tuzere, lobektomi,
bilobektomi bazanda pnémonektomi uygulamak mecburiyeti
ortaya cikar. Cerrahi miidahalelerde sebebe uygun sekilde cerra-
hi metodlar uygulanmistir. Bunlarin iginde bl vakalarda, bil-
lerin baglanmasi ve klasik olarak plevrektomi tatbik etmis bu-
lunmaktayiz. Cerrahi miidahalelerimizdeki mortalite nisbeti
% 5 in tlzerine gikmamistir. Réntgen 4 de tarif edilen metodla
opere sag akciger tamamen ekspanse olarak gériliyor. Cer-
rahi metodla tedavi ettigimiz vakalar postoperatif uzun bir stire
icerisinde kontrol edilmislerdir. Hicbir residiv vakasina rastlan-
mamistir. Sifa ve exitus nisbeti diinya literatiiriindeki ortala-
malarmma uymaktadir. Konservatif olarak tedavi etmis oldugu-
mus idiopatik spontan pnomotorakslarda sifa nisbeti % 100 olup,
exitus letalis % 0 dir. Bu istatistik netice tatbik etmis oldugumuz
klasik tedavi metodunun uygunluk derecesini belirtmektedir.
Mukayese edildigi taktirde bu modern ve klasik tedavi metod-
larmin dinyanm sayili toraks cerrahi sentirlerinden farksiz ol-
dugu gorulmektedir.

OZET
SPONTAN PNOMOTHORAXLARDA TEDAVI YONTEMLERI

1966 dan 1976 ya kadar 10 yil icersinde toplam spontan pnoé-
mothoraxli 55 hasta klinigimize yatirilmigtir. Bu hastalardan 1171
(% 20) cerrahi, 44’1 (% 80) aktiv konservativ olarak tedavi edll—

1
mistir. . Lo

ZUSAMMENFASSUNG
RICTLINIEN DER THERAPIE DES SPONTANPNOMOTHORAX

Es wurden in den 10 Jahren ZWISCHEN 1966 und 1976 ins-
gesamt 55 Patienten mit Spontanpndémothorax in unserer Kli-
nik stationér aufgenemmen.

Hier von wurden 11 Kranke also fast % 20 operativ saniert,
44 Kranke fast % 80 aktiv konservativ behandelt.
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A. U. Twp Fakiiltesi Cocuk Hastalhklar: ve Sadlyr Kiirsiisii

2 KARDESTE GORULEN DUBIN-JOHNSON SENDROMUNDA
HISTOPATOLOJIK INCELEME

Binnaz EGE (*), Necmiye TUMER (**) Ayten IMAMOGLU (*#),
GIRIS :

- Dubin-Johnson Sendromu devamli veya intermittant sarilik,
hiperbilirubinemi, serumda direkt bilirubin miktarinin artmasi,
idrara bilirubin gecisi, gaitanin acik renkte olusu, vak’alarm
br kisminda asemptomaitik, bazilarinda ise karmn agrisi, halsiz-
lik, istahsizlik, bulanti, kusma, gibi bulgularla seyreden kronik
bir hastaliktir (9.10,30). Vak’alarm ¢ogunda ailevi bir anamnez
vardir (18,20).

Sahhk devaml veya niiksler halinde goriiliir ve kronik bir
hastalik olmasma ragmen karacigerde ilerleyici bir bozukluga -
neden olmaz.

Karacigerin parankima hiicrelerinde sari-kahverengi bir
pigmentin biriktigi tesbit edilir. Bunun diginda baska bir pato-
lojik bozukluk yoktur ve prognoz gayet iyidir.

Tarihge :

Bu hastalik ilk olarak 1954 senesinde Dubin ve Johnson (9)
tarafindan <«karaciger hiicrelerinde yapisi bilinmeyen bir pig-
ment birikimi ile seyreden kronik idiopatik sarilik», Sprinz ve
Nelson (30) tarafindan ise <karaciger hicrelerinde lipokrom’a

(*) A. U. Tip Fak. Cocuk Sag. ve Hast. Kiirsiisii Profesérii
(**) AU. Tip Fak. Cocuk Sag. veé Hast. Kiirsiisit Dogenti
(**+%) A U. Tip Fak. Cocuk Sag. ve Hast. Kirsisii Profesorii

AU. TFM, Vol, XXX, Sayt I, 193 - 206
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benzer pigment birikimi gdsteren persistan nonhemolitik hiper-
bilirubinemi» ismi altinda yaymlanmistir. Daha sonralar: Klej-
man ve Efrati (20), Castleman ve Craig (8), Tamaki ve Car-
fagno (31), Hamperl (16) Wittekind ve Messmer (34), Klatsky
ve Huck (21), Karpisek ve LHofka (19), Lewi ve Wietsehner
(22) vak’alarmi yaymlamislardir. Karaciger hastaliklarmmm tes-

hisinde biopsi metodunun yaygin olarak kullanilmaya baslamas:

ile de teshis edilen vak’alarm sayist artmays baglamigtir. Biz-

de her iki kiz kardeste gériilen Dubin-Johnson Sendromu vak’-
asini belirtmeyi uygun bulduk.

VAK'ALAR :
Vak'a I :‘

Selma Altinsoy, 10 yasinda kiz, Cankirr’ll. 19.2.1976 tarihin-
de Kklinigimize yatirild. "

Sikayet : Skleralarinda ve cildindeki sariliktan.

Hikayesi : Dogumu miteakip, 4’cii ayda sarilik ortaya ¢ik-
mig, 0 zamandan beri sarilik zaman zaman azalip ¢ogaliyormus.
Cogaldig1 zamanlar idrarn rengi koyulasiyor, bulant1 ve kusma-
lar oluyor, istahi azaliyor, gaitast actk renk oluyormus. Ayrica
zaman zaman gelen karm agrilar: tarif ediyor.

..

Oz gegmisi : 4 ayliktan beri devam eden ikter disinda onemli
bir hastalig1l yok.

~ Soy gecmisi : 12 yasmdaki kiz kardesinde de ayni sekilde
sarilik mevcut. 8 yasmdaki erkek kardesi sag ve sihhatte. An-
ne, baba ve ailenin diger fertlerinde sarilik anamnezi yok.
Muayenede miisbet bulgular :
1) Skleralarda belirgin ikter
2.) Ciltte ikter

3. Karaciger kosta kenarmi medio-klavikiiler hatta 2 cm.
gegiyor.
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HiISTOPATOLOJIK INCELEME v

Laboratuvar bulgular :

Kan saymmzi : Formiil
Hb : 124 gr. Seg. : 77
KK : 4.014.000 Lenf : 13
BK : 8.850 Geng : 2
Kkt: 37.6 ; . Mono: 4
Retikulosit : 0.3 Fo : 2
O.EV. : 92 ' Bazo :

Trombosit : Normal
Karaciger fonksiyon testleri :

Kan proteinleri :

Total : 6.6 gr.% Bilirubin total : 3.5 mg. %
Alb. : 48 gr. % Direkt : 3 mg
Glob. : 2 gr. % Indirekt : 0.5 mg.

Kolesterol ;. 175 mg., Na : 40 mEq/Lt., K : 4.5 mEqiLt.,
SGOT : 235 U., SGPT : 8 U, Timol bulamkhk testi : 2.4 U.
Cephalin-Kolesterol: +, Alkalen fosfataz: 3.4 BLB U,
Serumda ceruloplasmin : % 27.12 mg. '

fdrar muayenesi :

Dansite : 1017

Ph : 5 Silendr : Menfi
Glukoz : Menfi Bilirubin : Misbet
Protid : Menfi Urobilin : Menfi
FEritrosit : Menfi Urobilinojen : Menfi

Lokosit : Menfi

Goz konstltasyonunda gozler ve gbz dibi normal bulundu.
Hemoglobin elektroforezinde, hemoglobin A2 ve fetal he-

. moglobin normal degerlerde bulundu.

El-bilek grafisinde : Kemik yas1 normal. Radio-opak madde

verilerek yapilan kolesistografide safra kesesi goriilmedi.

Kanama zamani . 3 dak., Pihtilasma zamani : 6 dak., Prot-

rombin zamani : 17 saniye (Kontrol 15 saniye).
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Immunoglobulinler ve protein elektroforezi normal bulun-
du.

Karaciger biopsisi : Makroskopik olarak biopsi materyeli-
nin siyah renkli olugu dikkati ¢ekti. Mikroskopik muayenede
ise, karacigerin parankima hicreleri sitoplazmasinda irili ufak-
i, kaba, kahverengi-siyah pigment grantlleri tesbit edildi. Go-
.morn boyast menfi bulundu (Resim 1,2). Bu bulgular Dubin-
Johnson Sendromuna uymaktadir, ‘

RESIM 1 : Karaciger parankim hiicrelerinde intrastoplazmik

kahverengimsi - sar1 grantiller halinde pigment varhigr goril-

mekte. Bunun disinda herhangi bir regressiv degisiklik izlen-
memekte. Hem. EO X 150.

. Hasta 18.3.1976 tarihinde yagsiz diet tarif edllerek taburcu
ed11u1.

19.4.1976 tanhmde kontrola geldiginde klinik bulgular: ay-
n idi. Karaciger 1.5 - 2 cm. ele geliyordu.
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HISTOPATOLOJIK INCELEME

RESIM 2 : Resim 1'in daha blyik biyiitme ile gdrinisi.
: Hem EO X 450. .

Karaciger fonksiyon testleri tekrarlandi.

Totai protein : 6.5 gr. %
Albumin : 4.2 gr.
Globulin : 2.3 gr.’

Alkalen fosfataz . 5.3 B.L.B U
Céphalin chol. ;-

SGOT : 188 U.

SGPT ;25 U.
Total bilirubin : 3.8 mgr.
Direkt bilirubin - ¢ 3.1 mgr.
Indirekt bilirubin : ¢ 0.7 mgr.
Kolesterol : 175 magr.
Timol ¢ 1.2 U
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Idrar muayenesi

Dansite : 1020
Ph : 5
Glucose : Menfi
Protid : Menfi
Eritrosit, 10kosit, silendr : Menfi
Bilirubin : Misbet
bulundu.

Vak'a Il :

Sabiha Altinsoy, 12 yasinda kiz, Cankirr’li, 19.2.1976 tarihinde
klinigimize yatiridi.

Sikayeti ve hikayesi : Sarihg1 1 sene Once baglamis ve za-
man zaman arttigin soyliyor. Bu devrelerde bulanti, kusma, ka-
rin agrilari oldugunu, idrar renginin koyulastigini, gaita rengi-
nin acildigmi ifade ediyor.

Oz gecmisi : Sariik diginda Snemli bir bulgu yok.

Soy gecmisi : I no'lu vak’amiz olan 10 yasindaki kiz karde-
sinde de 4 ayliktan beri sariik var. 8 yasinda erkek kardesi, an-
ne ve baba sag ve sihhatte.Anne ve baba arasinda akrabalik
mevcut. . - ~

Miisbet bulgular :

1) Skleralarda ve ciltte ikter
'2) Karaciger koste kenarmi 1 cm. gegiyor.

Laboratuvar bulgulan :

Kan saymm Folmiil
Hb : 125 gr. Seg. : 99
KK : 4.405.500 ~ Lenf : 33
BK : 9.150 - Geng : 2
Hkt : 444 Mono: 2
Retikiilosit : 0.4 Eo 4
O.EV.: 99 Baz. 2

Trombosit : Normal
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HIiSTOPATOLOJIK INCELEME ‘

Karaciger fonksiyon testleri

Total kan proteinleri : 6.8 gr.
Albumin : 3.9 gr.
Globulin : 2.9 gr.
Kolesterol : 213 mgr.

Timol : 33 U.
SGOT . 188 U.
SGPT : 94 U

Bilirubin total : 3 mgr.

Direkt bilirubin : 2.2 mgr.

indirekt bilirubin : 0.8 mgr. : ,
Cephalin-cholesterol : — '

fdrar muayenesi

Dansite : 1021
Ph : 5
Glucose : Menfi
- Protid : Menfi
Fritrosit, 16kosit, slendr : Menfi
‘Bilirubin : —
Urobilin, urabilinojen : Menfi
Alkalen fosfataz : 5.5 BLB. U
Goz konslltasyonu : Normal
Serumda ceruloplazmin : 19.77 mg. %

Kanama zamani : 2 dak., Pihtilasma zamam : 6 dak., Prot-
rombin zamani : 15 daniye (kontrol 15 saniye).

Hemoglobin elektroforezi : Hemoglobin A2 ve F normal

El-bilek grafisi : Kemik yasi normal. Radio-opa\,k‘ madde
verilerek yapilan kolesistografide safra kesesi gbriilmedi.

~ Karaciger biopsisi : Makroskopik olarak biopsi materyeli
kahverengi-siyah renkte goriildi. Mikroskopik olarak ise kara-
cigerin parankima hticrelerinde sitoplazmada kaba granilli sa-
r1 - kahverengi pigment birikimi tesbit edildi. Gomori boyasi
menfi bulundu.(Resim -3-). Bu bulgular Dubin-Johnson Sendro-
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muna uymaktadir. Hasta 18.3.1976 tarihinde yagsiz diet tavsi-
ye edilerek taburcu edildi.

RESIM 3 : Karaciger parankim hiicrelerinde herhangi bir
regressiv degigiklik goérlilmemekle beraber, intrastoplazmik
granilasyon belirgin halde goriilmektedir. Hem. EQ X 250,

19.4.1976’da kontrola geldiginde karaciger fonksiyon testle-

I
Total kan proteinleri : 56 gr. %
Albumin 1 4.2 gr.
Globulin ’ : 1.4 gr.
Total bilirubin : 4 mgr. %
Direkt bilirubin : 3.6 mgr.
Indirekt bilirubin : 0.4 mgr.
Kolesterol : 202 bg. %
Timol : 1.2 U
Cephalin-cholesterol P —
SGOT : 125 U,
SGPT : 51 0.

Alkalen fosfataz : 6 BLB. U.
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fdrar muayenesi

Dansite : 1024

Protid : Menfi

Glucose : Menfi

Eritrosit, 16kosit, slendr. : Menfi

Bilirubin : —

Urobilin, urobilinojen : Menfi
bulundu.

TARTISMA :

Dubin-Johnson Sendromu, familial non-hemolitik sarihiklar
grubuna dahildir (8) . Bu grupta bulunan Gilbert hastalig), 1907'de
Gilbert tarafindan tarif edilmistir (13,14,15). Devamh veya inter-
mittant sarilik, halsizlik ve istahsizlikla seyreder. Hiperbilirubi-
nemi, Vanderberg reaksiyonunun indirekt olusu, idrarda biliru-

. bin goriilmemesi ve karaciger biopsisinde herhangi bir anor-
maliteye rastlanmayisi ile Dubin-Johnson sendromundan ayriir.

Familial non-hemolitik sariliklar grubunda bulunan Crig-
ler-Najar Sendromu ise 1952'de tarif edilmistir (7). Dogumdan
hemen sonra serum bilirubin seviyesinde yiikseime, indirekt
reaksiyon veren bilirubin miktarinda artma ve kern ikterus
ile birlikte olusu nedeni ile Dubin-Johnson sendromundan ay-
rir. '

" Benign familial Recurrent cholestasis ise, Summerskill ve
Walshe tarafmdan tarif edilmis olup, niikseden sarihk ndébet-
leri, pururitis, agik renk gaita, koyu renkli idrar, serumda direkt
bilirubin miktarmin artmasi ve karaciger biopsisinde, sempto-
matik devrede cholestasis ile birliktedir (33). Dubin Johnson
Sendromunda tesbit edilen tipte pigment birikimi yoktur.

Familial non-hemolotik sarilik grubunda bulunan diger bir
hastalik ise Rotor Sendromudur. Bu sendrom 1948'de Rotor ta-
rafindan tarif edilmistir (27). Serumda hem direkt hemde indi-
rekx reaksiyon veren bilirubin bulunur. idrarda bilirubin goéri-
lur. Fakat karaciger biopsisi normaldir ve radio-opak madde ve-
rilerek yapilan kolesistografide, safra kesesi gayet iyi gorilir.
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Familial non-hemeclitik sariik grubuna dahil olan diger bir
sendrom ise Dubin-Johnson Sendromudur. (4, 17, 28, 35). Dubin-
Johnson Sendromunda, ¢ocuklugun erken yaslarinda veya geg¢
yaslarda bashiyan sarihk devaml veya intermittant bir seyir gés-
terir. Serumda direkt bilirubin seviyesinde artma vardir. idra-
ra bilirubin geger 1,2,3,5). Karacigerin gesitli maddeleri itrah
fonksiyonu bozulmustur. Bromsulfalein testinde asikar retansi-
yon vardir 24). Radio-opak madde verilerek yapilan kolesistog-
rafide safra kesesi gOrilmez ve karaciger  biopsisinde,
karacigerin makroskopik olarak kahverengi - siyah renk-
te oldugu. mikroskopik olarakta  karacigerin parankima
hiicrelerinde centrilobular olarak sari-kahverengi, kaba gra-
nuler bir pigmentin biriktigi tesbit edilir (9, 18, 23). Cesitli vak’-
alarda karacigerde toplanan pigment miktarinda farklar var-
sada, ayni vak’ada hastalifin remisyon ve niiks devrelerinde pig-
mentmiktarinda herhangi bir degisiklik olmaz. Bu pigmentin
‘tabiat1 hentliz kati olarak tesbit edilememigtir. Lipofuscin veya
Melanin olabilecegi tizerinde durulmustur (11, 12, 26, 30). Fakat -
karacigerde biriken pigmentin, lipofuscin ve melanin’in cesitli
reagentlere kars1 gosterdikleri reaksiyonlarin hepsini gésterme-
digi tesbit edilmistir. Elektron mikroskopla incelendiginde, Du-
bin-Johnson Sendromunda toplanan pigmentin, polimorfik ol-
makla beraber, lipofuscin'e nazaran daha angular olusu, elekt-
ron densitelerinin daha fazla olusu ve elektron lucid sahalarmn
olmayis: ile lipofuscin’den ayrilmaktadir (11).

2 kiz kardeste gorulen vak'alarimizda, hastaligin ailevi ola-
rak gériuntisi, sarilik, serumda direkt bilirubin miktarinda art-
ma, idrarda bilirubin mevcudiyeti, radio-opak madde verilerek
yapilan kolesistografide, safra kesesinin gorilmeyisi, karaciger
biopsisinde, biopsi materyelinin makroskopik olarak siyah go-
runtimli olusu, mikroskopik olarak ise karaciger parankima
hiicrelerinde sari-kahverengi kaba grahiiler bir pigmentin bi-
rikmesi vak'alarimizin bir Dubin-Johnson Sendromu oldugunu
gbstermektedir. '

Hastalik vak‘alarm ¢ogunda ailevi bir patern gésterir (4,18).
Hastaligin baslama yas1 gok degisiktir. Yeni dogum evresinde go-
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rillebildigi gibi (32), cok ileri yaslardada basghyabilir. Miiellif-
lerin bazilarma gore herediter autosomal resessiv, bazilarma go-
re ise dominant bir gegis gosterir (29).

~ Dubin-Johmnson sendromuna gesitli wrklarda rastlanmakta-
dir. Iran yahudilermde daha sik gorulur (29). Erkeklerde gortil-
me orani daha ylksektir. Bilinen bir tedavisi yoktur. Fenobar-
bital enjeksiyonlarmin baz1 vak’alarda bromsulfalein retansiyo-
nunu ve serum bilirubin seviyesini azalttig1 bildirilmistir (25).
Karacigerde tabiatl hentz bilinmeyen bir pigment birikimi olma-
sina ragmen itrah fonksiyonlar: disinda, karaciger fonksiyonla-
rinmn normal oldugu, histolojik olarakta. karacigerin normal go-
ruldugi tesbit edilmistir. Vak alarimizda da karaciger fonksiyon
testleri ve pigment birikimi disinda karacigerin biopsi bulgulari
tamamen normal bulunmustur.

Hastalik klinik tabio itibariyle tikanma sarihgina benzedi-
ginden, bu sendromun tanmmasi ve lizumsuz cerrahi muidaha-
lelerden sakiilmasi lazxmdir.

OZET :

Dubin-Johnson Sendromu gosteren ve yaglari 10 ve 12 olan
iki kiz kardeste klinik, laboratuvar ve karacigerin histopatolojik
incelenmesi yapilmistir. Klinik olarak sarilik, halsizlik, istahsiz-
ik, zaman zaman gelen karm agrisy, laboratuvar incelenmesinde
hiperbilirubinemi, serumda direkt bilirubin miktarmda artma,
bilirubiniiri, gaitanin agik renk olusu, opak madde verilerek ya-
pilan kolesistografide safra kesesinin gorilemeyisi, karaciger bi-
opsi materyelinin histopatolojik incelenmesinde ise, karacigerin
parankima hiicrelerinde koyu kahverengi-siyah renkte kaba gra-
niler bir pigmentin biriktig: tesbit edildi. Bagka patolojik bul-
gu bulunamadi.

Histopathologic Study of Dubin - Johnson Syndrome in two
Sisters

Clinical, laboratory and histopathologic study were done
on two sisters who has Dubin - Johnson Syndrome.
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~

They have exhibited jaundice, complainted of weakness.
anorexia, and abdominal pain.

Total and direct bilurubin in the serum was high and bilu-
rubinuria was present. The gallbladder was not visible with
cholecystographic agents.

Tests of hepotocellular function gave normal results.

AL IR 100

In histopalhologic eXamination, dark pigment accumulati-

- on in the parancimal cells of the liver was found.
. e
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