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Karaciger biyopsisi primer biliyer sirozda gerekli, AMA (-)

primer biliyer sirozda zorunludur

Liver biopsy: Necessary in primary biliary cirrhosis, mandatory in AMA(-) primary biliary

cirrhosis
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Primer biliyer siroz halen etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, intrahepatik
biliyer sistemde kolestaz ile birlikte hasara yol agan, fibrozis ve siroza
kadar ilerleyebilen kronik bir hastaliktir. Hastalar genellikle 50-55
yaslarinda kadin olup kasinti, halsizlik sikayetleriyle basvururlar.
Hastaligin tanisinda kolestaz markerlar, transaminazlarda hafif yiik-
selme, antimitokondriyal antikor (6zellikle M2) pozitifligi ve karaciger
biyopsisi onemlidir. Antimitokondriyal antikor-M2 %95 oraninda pozi-
tif iken, %5 olguda negatif olabilmektedir. Bu durumda karaciger bi-
yopsisinin yapilmasinin zorunlulugu ortaya ¢ikmaktadir. Biz de burada
antimitokodriyal antikor negatif saptanan, karaciger fonksiyon testleri
hafif bozulmus olan ve karaciger biyopsisinin sonucunda tani konula-
bilen bir primer biliyer siroz olgusu nedeniyle karaciger biyopsisinin
zorunlulugunu vurgulamak istedik.

Anahtar sozciikler: Primer bilier siroz, antimitokondrial antikor,
karaciger biyopsisi

GIRiS

Primer biliyer siroz (PBS) halen etyolojisi tam
olarak bilinmeyen, intrahepatik biliyer sistemde
kolestaz ile birlikte hasara yol acan, fibrozis ve
siroza kadar ilerleyebilen, kronik bir hastaliktir
(1-3). Etiyolojide otoimmun faktorler One
suriilmiis ve giderek onem kazanmistir (1-4).
Hastalar genellikle 50-55 yaslarinda, kadin(2) ve
kasinti, sarlik, halsizlik sikayetleri olan kisilerdir
(1,2). Baslangicta hastalar semptomsuz da ola-
bilirler (1,5). Hastaligin tanisi kolestaz markerleri
(alkalen fosfataz: ALP, gama glutamil transpepti-
daz: GGI), transaminazlarda hafif yiikselme,
antimitokondrial antikor (AMA ve 6zellikle AMA-
M2) pozitifligi ve karaciger biyopsisindeki
histopatolojik degisikliklerin saptanmas: ile
konur(1-5). Ancak AMA-M2 pozitifligi vakalarin
%95’inde s6z konusu olup, %S5 gibi bir oranin

Primary biliary cirrhosis is a condition in which cholestasis in the intra-
hepatic biliary system leads to destruction, fibrosis and finally cirrhosis.
The etiology is as yet unknown. Patients with this disease are usually
women, aged between 50 and 55 years and suffering from itching and
fatigue. Slightly elevated markers of cholestasis and transaminases,
antimitochondrial antibody positivity (especially to M2) and liver biop-
sy are essential for the diagnosis. Antimitochondrial antibody-M2 is
positive in 95% of patients with primary biliary cirrhosis and negative in
only 5%. Liver biopsy is mandatory for the diagnosis of patients nega-
tive for antimitochondrial antibody-M2. We decribe the case of a female
patient with slightly elevated liver function tests and negative antimito-
chondrial antibody M2, who was diagnosed as primary biliary cirrhosis
on the basis of liver biopsy results, which emphasises the importance of
this test in diagnosis.

Key words: Primary biliary cirrhosis, antimitochondrial antibody, liver
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negatif olabilecegi (1,2) unutulmamalidir. Bu
durumda mutlaka ve mutlaka karaciger (KC) bi-
yopsisi yapilmalidir.

Biz de bu yazimizda AMA (-) PBS'lu bir
hastamizda karsilastigimiz  benzer tablo
nedeniyle, AMA (-) PBS’un akilda bulundurul-
mas1 ve biyopsi yapilmasinin zorunlulugunu vur-
gulamak istedik.

OLGU

Ellisekiz yasindaki kadin hastamiz karin sisligi ve
nefes darligi yakinmalarn ile Kardiyoloji polikli-
nigine bas vurmus. Orada yapilan tetkiklerde
AST:73 U/L, ALT: 68 U/L, total bilirubin: %1.5mg
bulunmas: tizerine poliklinigimize gonderilmis.
Hastanin fizik muayenesinde KC kot kavsi
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altinda saptandi, traube alani kapali ve dalak
nonpalpable idi. Assit saptanamadi. Yapilan
incelemelerde; abdominal ultrasonografide
hepatospleno-megali oldugu, KC icerisinde olasi
regenerasyon nodiilleri oldugu, portal venin
KChilusunda 15mm oldugu, ancak akimin sen-
tripedal oldugu, paraumblikal venin acik oldugu,
peritoneal reseslerde minimal assit bulundugu
belirtildi. Hastanin diger sistem muayeneleri
normaldi. Biyokimya tetkiklerinde AST: 51 U/L,
ALT: 52 U/L, total bilirubin: % 1.5mg, direk biliru-
bin: % 1.22mg, ALP: 274 (N:42-141) U/L bulundu.
Eritrosit sedimantasyon hizi 21mm/h idi.
Hastanin serum amilaz, GGT, albumin, globulin
ve hemogram, ferritin, transferrin satiirasyonu
degerleri normal  smirlar  icerisindeydi.
Protrombin zamani 14.5 sn ile, normalden 1 sn
uzun bulunmustu. Sikayetleri sorgulandiginda
kasinti yakinmasin1 belirten hastadan istenen
AMA, ANA, ASMA ve LKM1 degerleri negatif
bulundu. Karsinoembrionik antijen, CA-19.9 ve
alfa fetoprotein normaldi. Tekrarlanan AMA yine
negatif olarak bulundu. Hastanin tim hepatit
markerleri negatif bulundu. Hasta bunun tzer-
ine yatirildi. Hastaliklann ve kullandigi ilaclar
yoniinden yeniden sorgulandi. latrojenik KC
hasar1 olusturacak herhangi bir medikasyon
uygulanmadigi 6grenildi. Yapilan ist gastroin-
testinal sistem endoskopisinde Grade I-II 6sefagus
varisleri ve portal gastropatinin oldugu gorildi.
Karaciger biyopsisi yapildi. Biyopsi
incelemesinde; portal alan-lobiil iliskisinin genel
olarak korundugu, bir portal alanda graniilom
yapist oldugu ve bir iki odakta safra duktus
epitelinde lenfosit infiltrasyonlarinin gériildigi,
az sayida spoty nekroz oldugu belirtilerek bulgu-
larin 6ncelikle PBS ile uyumlu oldugu bildirildi.
[la¢ kullaniminin olup olmadigi ve graniilom
olusturabilecek diger durumlarin da akilda
bulundurulmas: hatirlatildi. Hastanin tele ve
akciger grafileri, anjiotensin konverting enzim
diizeyi degerlendirildi ve normal bulundu.
Hastaya 750 mg/giin ursodeoksikolik asit tedavisi
baslanarak, poliklinik takibine alindi.
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TARTISMA

Dr MM Kaplan'in belirttigi gibi PBS, sik olma-
masina ragmen nadir bir hastalik degildir (3,6).
Ingiltere’de 240 vaka/milyon kisi/yil ve Avrupa
ve Kuzey Amerika icin de 50-150 vaka/milyon
kisi/y1l bildirilmektedir (2). Bu vakalarin
cogunlugunu AMA'un pozitif oldugu %95'lik
grup olusturmaktadir. PBS’in %S5’lik bélimiinin
ise AMA negatif vakalar oldugu (1,2,6) goz dniine
alinirsa, AMA (-) PBS'nin nadir oldugu
soylenebilir. PBS tanisinda tani genellikle klinik +
kolestaz bulgulan + AMA pozitifligi ile konul-
makta, karaciger biyopsisi ise her zaman
diisiiniilen taniy1 dogrulamak icin degil, bazen
ayiricl taniyl yapabilmek icin uygulanmaktadir
(1). Ancak elinizde AMA pozitifligi seklinde bir
veriniz yoksa, oOncelikli olarak tani koymak
amaciyla karaciger biyopsisi yapmak zorunludur.

Hastamizin klinik yakinmalarn arasinda klasik
yakinmalardan sadece kasinti s6z konusu olup,
diger yakinmalarinin PBS’a atfedilecek spesifik
yakinmalar olmadigi, hastaliginin derecesi ile
iligskili hepatoselliler hasara bagh oldugu
diistiniilmistiir. Kolestaz bulgularindan ALP ytik-
sek bulunmus, direkt bilirubinde hafif yiikselme
saptanmis, hepatit markerleri negatif, hematolo-
jik parametreler normal, tiimor markerleri nor-
mal degerlerde bulunmus, akciger grafileri nor-
mal cikmistir. Diger otoimmun hastaliklan
diistindiirecek semptom ve fizik bulgularin olma-
mas1, ANA negatifligi, ASMA ve LKM1'in negatif
bulunmasi AMA (-) PBS olasiligini giindeme
getirmis ve bu nedenle biyopsi yapilmasinin
zorunlu olduguna karar verilmistir. Biyopsi sonu-
cu elde edilen bulgular, PBS'un degisik evre bul-
gularinn bir kombinasyonu oldugunu diisiindiir-
mis ve hastanin sirotik asamada oldugu kanaa-
tine varilmistir.

Tim bu nedenlerle AMA negatifde olsa; hem tani
hem de ayiria tani agisindan, PBS olasiligin
oldugu her durumda karaciger biyopsisi mutlaka
yapilmalidir diyoruz.
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