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OZET. :

. Yazimzda, daha dnce g¢esitli kliniklerde sarihigt nedeniyle. tetkik edilen ve
klinigimizde kendisine Gilbert hastahg tanisi konan bir vaka sunuldu. Vakada
saptanar: bulgular bazi kaynaklardan yararlamlarak tartisildi. Ayrica taniya giren
hastaliclar gozden gecirildi.

Genel Bilgiler :

Konstiitiisyonel hepatik disfonksiyon, familyal non-hemolitik sarilik, idi-
yopatik unkonjuge hiperbilurubinemi gibi isimlerle de amlan Gilbert hastalig,
karaciger hastalifn ve hemoliz bulgularina yokluguyla karakterize, diisiik diizey-
de non-konjuge hiperbilurubinemiyle seyreden bir klinik tablodur.l

Konuyla ilgili calismalar, Gilbeit hastaligimdaki teme! bozuklugun gluku-
ronil transferaz enzimindeki kismi bir yetersizlikle birlikte kan bilurubininin
hepatik uptake inde azalma oldufunu goster migtiv. 1,2

 Onceleri Gilbert hastabiinun az gorildigi uus'mi'lmekteydx Fakat son yil-
larda bu hastaligin toplumda 9, 5 gibi anlamli bir ‘oranda mevcut oldugu belir-
lenmistir. 3,4 Hastalik benign, kronik hiperbilurubineminin en sik rastlanan
sebeplerinden birisidir. Hastahgm patogenezi tam olarak aciklanamamakla bir-
likte, bilurubinin hepatik uptake’inde, depolanmasmda ve konjugasyonunda
“baz1 bozukluklarin oldugu diisiiniilmektedir. 3,5 '

- Gilbert hastalig;, kalitimla dominant sekilde geger. Cocukluk ¢aglarida
yada erigkin donemde ortaya g¢ikabilir. Solunum yolu enfeksiyonlari, yorgunluk,
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heyacan gibi fizik veya psisik stresler hastalifin ilk olarak ortaya ¢ikmasma ve
mevcut olan sarthfin daha da artmasina neden olabilirler. 1,2,5

Hastalik ¢ogunlukla geng adul‘larda’ ve nonspesifik konstitiisyonel sikayet-
lerle kendini gosterir. Hastalarda bulanti, karin agrisi, kabizlik, ishal gibi gast-
rointestinal sikayetlerin ve yorgunluk, halsizlik gibi genel semptomlarin birkagr -
_ veya tiimil mevcut olabilir. 1,3,4,5, Sarilik azalip artabilir. Yorgunluk, emosyonel -
gerginlik, alkol alma, enfeksiyonlar ve menstruasyon gibi durumlarda artma
gdsterebilir. 6,7 Genelde hepatosplenomegali yoktur. Karaciger fonksiyon test-
leri, bilurubin- disinda normaldir. Karacigerin histolojik - tetkikirde patolojiye
rastlanmaz.6,7 '

Hastalarin kan bilurubin diizeyleri cogunlukla %1-4 mg arasinda seyreder.
Bilurubin diizeyi % 5 mg n iizerinde olan vakalar nadirdir. Bu hastalarda gai-
tayla sterkobilinojen atiiminda azalma vardir. Gilbert hastalig: olan vakalar ag
birakildiklarinda veya kendilerine giinde 400 kalorilik diyet uygulandiginda 48
saat icinde kan bilurubin diizeylerinde 3-4 kata varan artislar gozlenebilir. 1,3,7
Bu vakalara fenobarbital verildiginde kan bilurubin diizeylerinde anlaml: diisiisler
olur. Ayni vakalara intraventz nikotinik asit verildiginde kan bilurubin diizeyle-
rinde artiglar gozlenir.5,6 Gilbert hastaliginin spesifik tedavisi yoktur. Hastalar
stklikla spontan remisyonlara ugrarlar. 1,4,6,7

Olgu Takdimi :

Erzurum ilinden miiracaat eden Z.K. adinda 22 yasinde erkek bir hasta,
zaman zaman olusan karmn agirisi, ates yiikselmesi, cilt ve gozlerinin sararmasin-
dan sikayet ediyordu.

Kiigiik yaslardan beri fazla yorulunca veya isiitiince karmmn agndigini,
atesinin yiikseldigini ve sariiginin olustugunu, bu sikayetlerinin bir hafta ile bir
iki ay kadar peryodlarla gelip gectigini, bu durumun nébetler halinde sik sik o-
lustugunu ifade eden hasta, atesinin 37°C ye ¢iktigini, bir iki giin devam edip geg-
tigini, karm agirlariin en gok 48 saat siirdiigiinii, sariligimin ise birkag giin veya
hafta kadar devam edip gectigini belirtiyordu. Her nébetinde sariligin artma gos-
terdigini, bazi nobetlerinde ates ve karin agrilarimin sarihga eslik etmedigini
bildiren hasta bu sikayetlerle cesitli defalar Erzurum, Ankara ve Istanbul illerindeki
gesitli hastanelerde yatirilarak tetkik edildigini fakat kesin tani konulamadigini
belirtti. Mevcut sikayetleri nedeniyle tetkik ve tedavi amauyia 12800 protokol
no ile klinigimize yatirildi.

Hastanm 6z ve soy gecmisi Ozellik arzetmiyordu.
Fizik muayenede ikter diginda 6zellik yoktu.

Laboratuvar buigulari: Hemoglobin 94 15,1 gr, 16kosit sayist 5700, peri-
ferik yaymasi normal, sedimentasyon hiz1 1. saatte 11 mm, 2. saatte 30 mm, re-
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tikulosit sayist % 0,4 eritrosit frajilite testi normal, Coombs testi negatif, kanama
zamant 2 dakika, pihtilasma zamani 5 dakika, lacet testi (—), protrombin zamamn
14 saniye, protrombin aktivitesi %, 100, PTT 26 saniye, hemoglobin elektrofore-
zi: Al %87, A2%,8,7, F% 4,3, idrar tetkikleri normal, fire % 18,8 mg, glukoz
% 67 mg, Na 134 mEq/L.K 3,9 mEq/L, total bilurubin % 4,5 mg, indirek bilu-
rubin % 3,1 mg, alkalen fosfataz 4 BU, SGOT 10U, SGPT 7U, kolesterol %
144 mg; total lipid % 408 mg, total protein % 8,7 gr, albumin % 5,8 gr, globulin
o/ 2,9 gr, fibrinojen % 300 mg, euglobulin erime zaman 2,5 saat, gaitada gizli
kan (—), glukoz tolerans testi normal, batin ultrasonografisi normal, 6zofagos-
kopi normal, Gruber Widal ve Brucella Aglutinasyon testleri normal, BSPY%S5,
idrarda iiroporfirin ve koproporfin mevcut degil, Tele, EKG normal, VDRL
ve Kolmer (—), karaciger igne biyopsisi normal bulundu.

: Hastaya aglik testi yapildi. 2 giin siireyle giinde 300 kalorilik diyet uygulandi. -

Test sonrasinda total bilurubin % 3,7 mg, indiiek bilurubin ise %; 3,1 mg bulundu.
* Daha sonra tekrarlanan total bilurubia degerleri % 1,7-1, 1,05-0,9 indirek biluru-
bin degerleri ise 9, 0,6-0,55-0,5 mg olatak bulundu.

Tartisma :

Gilbert hastalifi, herediter, benign ve kronik seyirli, non-konjuge hiperbi-
lurubinemi ile karakterize bir hastaliktir. 1,2 Indirek bilurubinin karaciger tara-
findan kandan alinmasinda, konjugasyonunda ve depolanmasinda bozukluk
mevcuttur. 1,4 Bu bozukluk nedeniyle bilurubin konjugasyonu yetersiz oldugun-
dan kanda konjuge olmamis (indirek) bilurubin diizeyi artmaktadir. 2,4,5 Va-
kamizin da nobetleri siires'nce kan indirek bilurubin diizeyleri yiiksek olarak
saptanmugtir. '

Hastalik otosomal dominant gecis gostermesine ragmen, hastalar bazan -
orta yasa kadar asemptomatik kalabilmektedir. Semptomlar genellikle geng
adult déneminde herhangi bir yorgunluk, heyecan, enfeksiyon, alkol alimi, fi-
ziki veya psisik stiesler sonucunda ortaya ¢ikmakta, bir siire devam edip kaybol-
bolmaktadir. 3,5,6 Vakamizdaki semptomlar ilk kez gocukluk yaslarmda asir1
bir yorgunluk, isiitme senucu ortaya ¢ikmis ve bu gibi predlspozan faktorlerip
" her tekrarlayisinda nobetler yeniden olusmustui.

Gilbert hastaliginda sarilik, ates, yorgunluk gibi genel sikayetlerle blrhkte,
karin agrisi, bulanti ve kabizlik gibi cesitli gastrointestinal sistem semptomlart da
- olusabilir. 1,4 Vaka klinigimize karmn agisi, ates ve sarilik sikayetleriyle’ miira-
caat etti. Nobet aminda kabizhigium oldugunu, sariigiun arttigmi, sarihifnim
azalmasiyla birlikte kabizliginin da kayboldugunu belirtti.

Hastanmn laboratuvar bulgularinda  non-konjuge bilurubin sev1yesmdek1
artis d1§1nda onemli bir patoloji meveut degildi. Vakamlzm rutin hematolojik
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ve biyokimyasal tetkikleri normal bulundu. Vakamizda saptanan major labora-
tuvar bozukluk non-konjuge hiperbilurubinemi oldugundan dolayi, bu duruma
yolagabilen tiim klinik durumlar gézden gegirilmeye calisildl. Vakamizin eritrosit
frajilite testi, Coombs testleri, retikulosit sayimlari, hemoglobin diizeyleri, peri-
ferik kan yaymasi, hemoglobin elektroforezi normal olarak saptandi. Tiim bu
bulgularin igginda vakamizda hemohz yada hemolitik tiirde bir hastahgm olmadx-
& kanisina varild.

- Vakani karaciger biyopsi érneginin histopatolojik incelenmesinde herhangi.
bir patolojik bulguya rastlanmamasi, hikayesinde ikter gegirmemis olmasi, yapi-
lan karaciger fonksiyon testlerinin ve protein “elektroforezinin normal olusu
nedeniyle hastada kronik aktif veya persistan hepatitin ve karaciger parankim
yetersizliginin olamiyacag: diisiiniildii.

Vaka el'itropoetik porfiria yoniinden de tetkik edildi. Kopfoporfirin ve iiro-
porfirinin saptanmamasi; fizik muayenesinde norolojik defisit ve ilgili hastaliga
ait deri belirtilerinin tesbit edilmemesi bu hastaliginda olamiyacagm diisiindiirdii.

Hastaligin non-konjuge hiperbilurubinemiyle seyreden, kongenital, familyal
hepatik sarilik olan Crigler-Najjar sendromu ile de ayiric tanis1 yapilmaya caligil-
di. Crigler-Najjar sendromunda hastaligim kiigiik yaslarda baslamasi, kan biluru-
bin diizeyinin 9 20-30 mg gibi yiiksek diizeylerde seyretmesi ve hastanin kisa
siire icinde kernikterus tablosuyla 6lmesi farklilik gésterir. 3,6,7.

Shunt hiperbilurubinemi tablosu, idiyopatik ve sekonder olarak ikiye ayril-
maktadir. Idiyopatik olanlar ¢ok nadirdir. Sekonder shunt hiperbilurubinemisi
thalassemia, pernisiyoz anemi, porfiriya gibi durumlarda goriiliir. Karaciger
fonksiyonlari, eritrosit yasam siiresi normal, idrar ve gaitada urob111nOJen artmuis,

periferik kanda retikulositoz, kemik iliginde eritroid hiperplazi vardir ve demir
baglama kapasitesi satiirasyon yiizdesi artmustir. 4 Vakamizda bu bulgular tesbit
edilmediginden bu tanidan da uzaklasilmistir.

Vakamizin gocuklugundan beri efor, iist solunum yolu enfeksiyonu, stres
gibi nedenlerle ortaya ¢ikan non-konjuge hiperbilurubinemisinin meveut olmasi,
- fizik muayenenin, idrar, kan tetkiklerinin, karaciger histolojik tetkikinin normal
olmasi, achk testinden pozitif sonug alinmasi, laboratuvar bulgularinin hemo-
lizi ve karaciger hastalifuu desteklememesi nedeniyle Gilbert hastaligi oldugn
kanisina varildi.

Summary

Gilbert Disease (with respect to a case)

A young patient, 22 year old, claims to be jaundiced for the fast 15 years,
He was hospitalized many times, but each time diagnosis was different. This case
was discussed from the vien points of diagnosis and the differential diagnosis.
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