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Girifl

Safra kesesi perforasyonu (SKP) çocuklarda nadiren
görülür. Nadir olmas›n›n yan› s›ra, travma, askariya-
zis, kolelityazis, kolesistit ve safra yollar› anomali-
leri gibi çok farkl› nedenlerden dolay› oluflabilmek-
tedir (5,6). Di¤er bir nadir hastal›k ise Crigler-Najjar
sendromudur (CNS) ve literatürde toplam 170 olgu
bildirilmifltir (1).

Olgu Sunumu

10 yafl›ndaki erkek çocuk, kar›n a¤r›s›, atefl, bulant›
ve kusma flikayetleri ile baflvurdu¤u bir devlet has-
tanesine yat›r›lm›fl. Tifoid atefl düflünülerek tiamfe-
nikol ve trimetoprim-sulfametoksazol tedavisi bafl-
lanm›fl. Ertesi gün atefli düflmesi üzerine a¤›zdan
beslenmeye geçilmifl. ‹ki gün sonra hastan›n kar›n

a¤r›s› ve kusmalar› tekrarlay›nca, hastanemize sevk
edilmifl.

Fizik muayenede; subfebril atefl ile birlikte, kar›n
sa¤ üst kadran ve epigastriumda belirgin hassasi-
yet, rebound hassasiyet, defans ve hepatomegali tes-
pit edildi. Laboratuvar de¤erleri; hemoglobin 11,5
g/dL (normal s›n›rlar›: 11.5-15.5 g/dL), beyaz küre
say›s› 13000 hücre/mm3, SGOT 94 U/L (normal
s›n›rlar›: 0-46 U/L), SGPT 142 U/L (normal
s›n›rlar›: 0-75 U/L), total bilirubin 2.2 mg/dL (nor-
mal s›n›rlar›: 0-1 mg/dL) ve direkt bilirubin 0.1
mg/dL (normal s›n›rlar›: 0-0.5 mg/dl) olarak bulun-
du. Salmonella ve Brusella aglütinasyon testleri ne-
gatif, ayakta direk bat›n grafisi normaldi. Ameliyat
öncesi yap›lan kar›n ultrasonografisinde; hepato-
megali, safra kesesi duvar›nda kal›nlaflma (3 mm)
ve asit saptand›. Hastaya damar yolu ile penisilin,
gentamisin ve ornidazol tedavisi baflland›.

Hasta sa¤ paramedian kesiyle ameliyat edildi.
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Özet

Akut tafls›z kolesistitli 10 yafl›ndaki bir erkek çocukta,
antibiyotik tedavisi alt›ndayken safra kesesi perforasyonu
geliflti. Laparotomide, safra kesesi perforasyonuna ikincil
biliyer peritonit saptand› ve kolesistektomi yap›ld›. Hafif
hiperbilirubinemi d›fl›nda hastan›n ameliyat sonras› döne-
mi sorunsuzdu. ‹nceleme sonucunda, Crigler-Najjar tip 2
sendromu saptand› ve fenobarbital tedavisi baflland›. Saf-
ra kesesi perforasyonu ve Crigler-Najjar sendromunun
ikisi de çocukluk ça¤›ndaki nadir hastal›klard›r ve ‹n-
gilizce yay›nlanan literatürde bu iki hastal›¤›n birlikteli-
¤ine rastlanmam›flt›r.
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Summary

Perforation of the gallbladder and Crigler-Najjar syn-
drome

A case of acute acalculous cholecystitis in a ten-year-old
boy presented with perforation of the gallbladder under
antibiotic therapy. A biliary peritonitis secondary to gall-
bladder perforation was observed during laparotomy, and
cholecystectomy was performed. Except mild hyperbiliru-
binemia, his postoperative period was uneventful. After
investigation, Crigler-Najjar syndrome type 2 was detect-
ed and phenobarbital therapy was started. Both perfora-
tion of the gallbladder and Crigler-Najjar syndrome are
uncommon diseases in childhood, and occurrence of these
two diseases together was not previously reported in
English-language literature.

Key words: Gallbladder, perforation, acalculous cholecys-
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‹ncelemede, peritoneal bofllukta bol miktarda ber-
rak safra boyal› s›v› mevcuttu, ayr›ca safra kesesi
boynunda perforasyon vard›. Barsaklar normaldi,
safra yollar›nda tafl veya anatomik bir bozukluk sap-
tanmad›. Retrograd kolesistektomi yap›ld›, loja pen-
roz dren koyularak bat›n kapat›ld›. Ameliyatta
al›nan bat›n içi s›v› kültüründe üreme olmad› ve
ameliyat sonras› 4. gün a¤›zdan beslenme baflland›.
Histopatolojik tan›, akut nekrotizan kolesistit olarak
rapor edildi.

Hastan›n hafif bilirubin yüksekli¤i (total bilirubin
1,14 mg/dl) d›fl›ndaki tüm laboratuvar de¤erleri,
ameliyattan sonraki 4. günde normale döndü. Taki-
binde baflka bir sorunu olmayan hasta 8. gününde
taburcu edildi. Hastan›n aile öyküsü derinlefltirildi-
¤inde; iki kardeflinde sar›l›k, halsizlik ve yorgunluk
flikayetleri oldu¤u ö¤renildi. Bilirubin yüksekli-
¤inin devam etmesi üzerine, Çocuk Hematoloji ve
Çocuk Gastroenteroloji bölümleriyle konsülte edil-
di. Hemolize yönelik direkt testler, osmotik frajilite,
glikoz-6-fosfat dehidrogenaz, coombs ve hemoglo-
bin elektroforezi normal olarak bulundu. Karaci¤er
fonksiyon testleri ve kontrol kar›n ultrasonografisi
normaldi. ‹ndirek hiperbilirubinemi d›fl›nda patolo-
jik bulgu saptanamayan olguda CNS tip 2 düflünü-
lerek fenobarbital tedavisi baflland› ve tedaviye
olumlu cevap al›nd›.

Tart›flma

Çocukluk ça¤›nda, hem akut tafls›z kolesistit (ATK),
hem de SKP nadiren görülür (2,5). ATK’n›n etyoloji-
si belirsizdir, fakat çeflitli hipotezler ileri sürülmüfl-
tür. Safradaki de¤ifliklikler, iskemi ve ampüller ba-
s›nçta artma bunlardan bir kaç›d›r (5). ATK’ya ge-
nellikle streptokok, salmonella, leptospria, ascaris
ve giardia enfeksiyonlar neden olur ATK, nadiren
yan›k, kar›n travmas› ve periarteritis nodoza gibi
sistemik bir vaskülitle iliflkilidir (6). ATK’l› hastala-
r›n % 5-10’unda SKP olur, tan›da gecikme morbidi-
te ve mortaliteyi önemli oranlarda art›r›r (5). SKP,
akut, subakut ve kronik olabilir (3). Travma, obst-
rüksiyona ba¤l› distansiyon, tafl bas›s›, vasküler bo-
zukluklar ve di¤er nedenler SKP’ye yol açar. Bu
komplikasyon için özel bir bulgu yoktur (3).

Do¤umdan itibaren süregelen, hemolizle iliflkisi ol-
mayan, indirek hiperbilirubinemi olgular›nda
Gilbert sendromu, CNS tip 1 ve 2 akla gelir (1,4).
CNS’de karaci¤erde bilirubin glukuronidasyonunda
bir defekt mevcuttur. ‹ki tipi vard›r: tip 1’de biliru-
bin-UDP-glukuronozil transferaz enzimi tümüyle
eksiktir, tip 2’de enzim k›smen eksiktir (1). CNS ge-
ni 2. kromozomun q37 bölgesinde lokalizedir ve
otozomal resesif olarak tafl›n›r (1). Gilbert sendro-
munda ise, bilirubinin karaci¤ere al›nmas›nda defekt
vard›r. Bu sendromlar›n kesin olarak ay›r›c› tan›s›-
n›n yap›lmas› için, karaci¤er biyopsilerinde enzim
incelemeleri ve safra pigment analizi yöntemleri
kullan›labilmektedir (4). CNS tip 2 olgular›nda feno-
barbital uygulamas› ile % 25’in üzerinde serum bi-
lirubin düzeylerinde azalma olmas›, tan› ve tedavi
aç›s›ndan faydal› bir bulgudur (1,4).

Akut bat›n tablosuyla, özellikle de sa¤ üst kadran
a¤r›s›yla baflvuran olgularda, ay›r›c› tan›da safra ke-
sesi ile ilgili bir patoloji olabilece¤i ak›ldan ç›kar›l-
mazsa, SKP daha erken dönemde yakalanabilecek
ve prognozunda önemli oranda iyileflme sa¤lanacak-
t›r. Ayr›ca olgumuzda gözlenen SKP ve CNS ara-
s›ndaki olas› birlikteli¤i dikkat çekiçi ilginç bir özel-
liktir.
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