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Karaciger Nakli Yapilmis Crigler Najjar Hastalarinin Klinik Bulgulari ve
Eksplant Karaciger Histopatolojisi
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Amac: Crigler Najjar sendromu, bilirubin glukuronidasyonun bozulmasina bagh, indirek bilirubin
ylUksekligi ile seyreden genetik bir hastaliktir. Daha Onceleri bu hastalikta, karaciger parankiminin
yapisal ve histolojik olarak tamamen normal oldugu distnlilmekle birlikte, son donemlerde hastalarda
klinik olarak sessiz fakat histopatolojik olarak ciddi fibrozis bulgularina rastlanmaktadir. Bu durum tedavi
sekli ve zamanlamasinda énem arzetmektedir. Baskent Universitesi Hastanesi'nde 2001-2017 vyillari
arasinda Crigler Najjar hastaliyi nedeniyle karaciger nakli yapilmis pediatrik olgularimizi degerlendirdik.

Gerec ve Yontem: Hastalarin klinik ve laboratuvar bulgularn ve eksplant karacigerin histopatolojik
bulgulan kaydedildi.

Bulgular: Besi kadin (%71.4) olmak Uzere toplam 7 hasta vardi. Hastalarin ortalama yaslarn 5+7,1 yast
(0,2-17,5yas). Karaciger nakli oncesi bakilan karaciger fonksiyon testleri: total bilirubin:
31,28+7,3mg/dL (20,7-43,3mg/dL), direk bilirubin: 1,39+1,19mg/dL (0,46-3,93 mg/dL), AST: 174+330
U/L (24-922 U/L), ALT: 7988 U/L (19-276 U/L), GGT: 6753 U/L (27-184 U/L) , ALP: 569+327 U/L
(115-1055 U/L) bulundu. Hastalar nakil éncesi ortalama 11+3saat (8-16 saat) fototerapi (6/7 hasta),
fenobarbital (5/7 hasta), kolestiramin (3/7 hasta) tedavileri almaktaydi. Bir hastada nakil 6ncesi bilirubin
seviyelerini dlisirmek icin plazmaferez uygulandi. Hastalarin nakil sirasinda ortalama vicut agirliklar
20,9+£19,6kg'dl (6,7-58kg). Crigler-Najjar tip 1 ile uyumlu UGT1Al geni homozigot mutasyonu olan bir
hastada siroz bulgularn vardi. Bu hastaya nakil 6ncesi sadece ursodeoksikolik asit ve kolestiramin
tedavisi verilmisti, nérolojik fonksiyonlari normaldi.

Eksplant karaciger histopatolojik bulgularina bakildiginda, 5 hastada hafif hepatokanalikller kolestaz
izlendi. Sirotik hastanin safra duktuslar dilate, safra tikaclari mevcuttu ve belirgin duktuler ve vaskdler
proliferasyon gorildi. Sirozu olmayan bir diger hastada hafif portoportal képriillesme izlendi. Bu hastada
da hafif duktuler proliferasyon bulgular saptandi. Bes hastada portal alanlarda lenfomononukleer
hiicrelerin olusturdugu yangi izlendi. Uc hastanin hepatositlerinde balon hiicre dejenerasyonu mevcuttu.
Bir hastada yaygin mikrovezikller yaglanma saptandi.

Sonug: Crigler Najjar hastaliginin agir formlari, karaciger nakli ile basarili bir sekilde tedavi
edilebilmektedir. Bilirubin disindaki diger karaciger fonksiyon testlerinde de hafif ylkselmeler
saptanabilmektedir. Karaciger eksplant histopatolojik incelemesinde ilging olarak kolestatik degisiklikler
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ile portal/parankimal inflamasyon ve fibrozis bulgular gérulebilmektedir.

Anahtar Kelimeler :Crigler Najjar hastaligi, karaciger nakli, karaciger histopatolojisi
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