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Onvyedi yasindaki erkek hastada iktersiz primer

sklerozan kolanjit-olgu sunumu
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OZET:

Onyedi yasindaki erkek hastada iktersiz primer sklerozan kolanjit-olgu sunumu

Primer sklerozan kolanjit (PSK), karaciger ici ve disl safra yollarinda inflamasyon, fibrozis ve bunlarin sonucu geli-
sen darliklarla ortaya ¢ikan, idiopatik, kronik ve ilerleyici 6zellikte bir kolestatik karaciger hastaligidir. Genellikle
erkeklerde ve 40'li yaslarda ortaya ¢ikar. PSK'le birlikte en sik goriilen hastalik inflamatuar barsak hastaliklari
(iBH)'dir. PSK ve IBH birlikteligi erkeklerde 2 kat daha sik iken, tek basina PSK kadinlarda daha siktir. Genellikle
sarilik ve kasinti ilk bulgularidir. Bu makalede, normalden farkli olarak, nadir gérilen érnegiyle hafif siddette karin
agrisiyla klinige basvuran, 17 yasinda, beraberinde ek hastalik bulunmayan erkek bir primer sklerozan kolanjit
vakasini sunmayi amagladik.

Anahtar kelimeler: Sklerozan kolanjit, karaciger, manyetik rezonans kolanjiopankreatografi

ABSTRACT:

Primary sclerosing cholangitis without jaundice in a seventeen years old male-case
report

Primary sclerosing cholangitis is an idiopathic, chronic and progressive liver disease which takes place as the
inflamation, fibrosis and obliteration of the intrahepatic and extrahepatic bile ducts. It most commonly occurs
in young men about forties. Primary sclerosing cholangitis is usually associated with inflamatory bowel disease.
Inflamatory bowel disease and primary sclerosing cholangitis are seen together in men twice as in women. But
primary sclerosing cholangitis especially seens in women without another disease. Usually first symptoms are
jaundice and pruritus. In this case, our subject is an 17 years old male who has abdominal pain but no other
diseases.
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GiRiS

Primer sklerozan kolanjit, karaciger ici ve disi saf-
ra yollarinda inflamasyon, fibrozis sonucu gelisen
darliklarla ortaya cikan, idyopatik, kronik ve ilerleyi-
ci ozellikte bir kolestatik karaciger (KC) hastaligidir.
Etyolojisi tam olarak saptanamamis olmakla birlikte
konuyla ilgili cesitli teoriler 6ne strtilmektedir (3,13).
PSK‘ya %60-75 oraninda Ulseratif kolit olmak tzere
bircok hastalik eslik edebilmektedir. %70 oraninda
40’ yaslarda erkek hastada (4); sarilik ve kasinti (3)
bulgulariyla ortaya cikar. Erken donemde medikal
tedavi uygulanirken, kalici tedavi sirotik hastada
transplantasyondur (3). Olgumuzda literatiirde rastla-
madigimiz sekilde nadir gorilen gencg, erkek, bekle-
nen semptomlari bulunmayan bir PSK tartisilmakta-

dir.
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Hafif siddette karin agrisi iki haftadir devam eden
17 Yasinda erkek hasta poliklinige basvurdu. Yapilan
tetkiklerinde serum amilazi 139 (28-100) olan hasta-
nin karaciger enzimlerinde artis [AST:67(0-35),
ALT:130(0-45), GGT:168(2-42), ALP:210(52-171)]
saptanmasi tzerine batin USG istendi. Batin
USG’sinde dalak boyutu Gst sinirda saptanan hasta
ileri tetkik ve tedavi amaciyla servise yatirildi. Oz-
gecmisinde 3 yil 6nce kolesistektomi, soygecmisinde
annesinde kolesistektomi 6ykdisi vardi. Fizik muaye-
nesinde patolojik bulgu saptanmayan, batini rahat
olan hastanin annesinde ve kendisinde gecirilmis ko-
lesistektomi 6ykiisti olmasi nedeniyle Herediter he-
molitik anemi distintlerek periferik yaymasi yapildi.
Periferik yaymada %64 parcali, %24 lenfosit, %2
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monosit, %10 eozinofil, nadir target hiicreleri goril-
di. Demir eksikligi olmayan hastada bu durumun
karaciger fonksiyon bozuklugunun disinda hemoglo-
binopatilerde de gorilebilecegi dustnilerek hemog-
lobin elektroforezi ve osmotik frajilite testi(herediter
sferositoz igin) istendi. Hemoglobin elektroforezinde
bir ozellik saptanmazken osmotik frajilite testi de
normal sinirlarda geldi. Durumun insidental olabile-
cegi dusunulda.

Hastanin anamnezinde tabloya sebep olabilecek
yakin zamanda gecirilmis enfeksiyon, bitki cayi ici-
mi, alkol kullanimi, ilag alimi 6ykist yoktu. Labora-
tuar testleri tekrar edilen ve karaciger enzim degerle-
ri yuksek gelen (AST:110, ALT:152, GGT:206,
ALP:229) hastanin kreatin kinaz seviyesi normal si-
nirdaydi. Serum demir ve demir baglama kapasitesi,
ferritin dlizeyleri normaldi. Viral hepatit belirtegleri,
Wilson hastaligi icin sertiloplazmin, idrarda bakir se-
viyesi istendi. Sonuclar normal sinirlardaydi. Otoim-
mun hepatit ve vaskilit acisindan degerlendirilmek
tzere, Anti-Ds DNA, ANA, AMA, ASMA, Anti LKM,
HLA-B 27, HLA-B7 antikor diizeylerine bakildi. Hep-
si negatif geldi. Parazitoz ve Salmonella hepatiti aci-
sindan degerlendirilmek tizere tekrarlayan gayta kiil-
turt ve gayta mikroskopisi ile Gruber-Widal testi
gonderildi. Sonuclar negatif geldi. Kronik hepatit aci-
sindan HCV RNA ve HBV DNA dizeyleri ol¢ulda.
Negatif geldi. Alfa 1 antitripsin eksikligi’'nin bir var-
yantinda asemptomatik karaciger transaminaz yuk-
sekligi gorulebilecegi icin alfal antitripsin fenotip-
lendirilmesi yapildi (2). Negatif geldi. Colyak Sprue
icin antigliadin ve antiendomisyum antikorlarina,
gayta sindirim testlerine bakildi. Negatif sonuclandi.
Batin ultrasonografisinde karaciger ve safra yollariyla
alakali patolojik bulgu saptanmayan ve bakilan kont-
rol transaminaz degerleri yiikselme egiliminde de-
vam eden hastanin MRCP’sinin incelenmesine karar
verildi. Burada kolesistektomize olan hastanin intra-
hepatik safra yollarinda dilatasyon saptanmadi. Sag-
sol hepatik duktuslar,ana hepatik duktus, sistik duk-
tus ve koledok normal kalibrasyondaydi, dilatasyon
yada ltimen i¢i dolum defekti izlenmedi. Ekstrahepa-
tik safra yollarinin traseleri normal olup ekstrensek
basi gorinimd izlenmedi. Ailevi Akdeniz Atesi (FMF)
ve Kistik Fibroz (KF) mutasyonlari gen analizi yapildi
ve bunlar da negatif sonuclandi. Son olarak hastaya
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Sekil 2: Hastanin kontrol MRCP gériintileri

karaciger biyopsisi yapilmasina karar verildi. Yapilan
biyopsinin sonucunda hafif derecede iltihabi aktivite
ve hafif siddette fibrozis saptandi. Bu patolojik bulgu-
larla hasta yakin takibe alindi ve 3 ay sonra trasami-
naz dizeylerinin, karaciger ultrasonunun ve
MRCP’sinin tekrarlanmasina karar verildi. Uc ay son-
raki karaciger transaminaz diizeyleri son degerlere
gore hafif yikselmisti. Kontrol karaciger ultrasonun-
da karaciger, safra yollari ve pankreasta patolojik
bulgu saptanmadi. Kontrol MRCP’sinde ise, karaci-
ger intrahepatik safra yollarinda yer yer genisleme ve
daralmalarla karakterize goriinim izlendi. Goriiniim
PSK ile uyumlu bulundu. Sag-sol hepatik duktus, ana
hepatik duktus, sistik duktus ve koledok normal ka-
librasyondaydi ve liimen ici dolum defekti yoktu. inf-
lamatuar barsak hastaliklariyla sik birliktelik goster-
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mesi nedeniyle hastaya tedavi 6ncesinde Ust ve alt
gastrointestinal sistem endoskopisi yapildi. Bu hasta-
liklar lehine lezyon saptanmadi. Nadir goriilmesine
ragmen atlanmamasi icin Ig G4 alt grup 6lgimu de
yapildi; sonug normal sinirlardaydi. PSK tanisi koyu-
lan hasta, safrayollarinda darlikla alakali ikteri ve fi-
ziksel semptomlari olmadigi icin girisimsel tedavi
yontemlerine basvurulmadi. Ursodeoksikolik asit te-
davisi baslanarak takibe alinan hastanin yapilan
kontrollerinde karaciger enzim diizeyleri normal si-
nirlardaydi (AST:25, ALT:18, GGT:21, ALP:131).

TARTISMA

PSK, karaciger ici ve disi safra yollarinda inflamas-
yon, fibrozis ve bunlarin sonucu gelisen darliklarla
ortaya cikan, idyopatik, kronik ve ilerleyici 6zellikte
bir kolestatik karaciger hastaligidir (2,3,4,5,13). Dar-
liklarin, bir etken saptanmaksizin, tim safra yollarin-
da ve ¢ok sayida olmasi, tipik 6zelligidir(3).

Degisik teoriler ileri stirtilmekle birlikte nedeni
kesin olarak tespit edilememistir. Olasi faktorler; oto-
immun, genetik, bakteriyel, viral, Histiositozis X, is-
kemi, ila¢ kullanimi, konjenital etkenlerdir. Hastali-
gin Ulseratif kolitle birlikte sik gorilmesi, bagisiklik
sistemi ve genetik tzerine yogunlasmaya sebep ol-
mustur. PSK'nin bazi HLA haplotiplerinde [A1-B8-
DR3 (4)] daha sik goraldugi dikkati cekmektedir
(3,13). Normal toplumda HLA-B8 %25 sikliginda bu-
lunurken PSK’li olgularda bu oran %60’tir. Ayrica
PSK’l1 hastalarda DR3 lokistinde HLA-DRwb52a anti-
jeni saptanmis ve bu antijenle yakindan iliskili oldu-
gu bildirilmistir. Bu hastalarda dolasan supressor T
hiicre sayisi dusik, portal traktiiste hem supressor
hem yardimci T hiicre sayisi yiksek bulunur. Ayrica
bu hastalarda dolagan immun komplekslerde ve anti-
notrofil niikleer antikor seviyelerinde artis saptanmis-
tir (3). Vakalarin %60’inda anti noétrofil sitoplazmik
antikor (pANCA) pozitif saptanmistir (4). Bunlar etyo-
lojide otoimmuniteyi de faktor olarak distindiiren
bulgulardir.

PSK’le birlikte en sik goriilen hastalik inflamatuar
barsak hastaliklari (IBH) iken, IBH olanlarda PSK go-
rilme siklig1 %3-8'dir (3). PSK ulseratif kolit gelisi-
minden ¢ yil kadar énce baslar (13). PSK ve IBH
birlikteligi erkeklerde 2 kat daha sik iken, tek basina

PSK kadinlarda daha siktir (3). Olgumuz erkek olma-
sina ragmen baska hastaliklarla birliktelik gosterme-
mektedir. PSK ile birlikte goriilen hastaliklari kisaca
soyle siralayabiliriz: Ulseratif kolit (%60-75)(2,3,4),
kolanjiokarsinom (%15-35)(3,4,5), pankreatit (%10-
20)(3,6), diabetes mellitus (%5-10), Crohn hastaligi
(%5-10), AIDS (nadir) (3). Ayrica IgG4 ile iliskili oto-
immun pankreatit PSK benzeri tablo olusturabilir
(10).

PSK %70 oraninda erkeklerde ve 40l yaslarda
ortaya cikarken (4), siyah irkta ve Asyalilarda nadir
gorulur. Genellikle sarilik ve kasinti ilk bulgularidir.
Ates ve titreme ise daha nadir gorilir. Hastalarin k-
¢k bir bolimu ise ileri evre karaciger hastaligi bul-
gulariile gelir (3,13). ileri ddnemde tam tikanma olu-
sursa sekonder bilier siroza ait ciddi bulgular ortaya
cikabilir (7). Hastamiz 17 yasindaydi ve hafif bir ka-
rinagrisi disinda sikayeti bulunmamaktaydi.

Hastaligin erken evresinde hiperbilirubinemi go-
rilmezken hafif transaminaz yukseligi gortlebilir (3).
Alkalen fosfataz (2,3,4) ve gama-glutamil transferaz
(3,4) yuksekligi dikkat ceker. Olgumuzda da bu en-
zim dizeyleri yiiksek tespit edilmisti.

Kesin tani safra yollarinin direkt goriintiilenmesiy-
le koyulur. Bu da MRCP ve ERCP ile saglanir (3,4,5).
ERCP’de MRCP’den farkli olarak girisimsel islemler
yapilabilir, histolojik 6rnek alinabilir ve boylece ko-
lanjiyokarsinomun gelisimi erken evrede yakalanabi-
lir (8,13). Lezyonlarin en agir oldugu yer siklikla he-
patik bifurkasyon hizasidir. Safra yollarindaki strik-
turler genellikle yaygin olmakla birlikte yaklasik %20
vakada tek basina karaciger ici safra yollari, yaklasik
%5-10 vakada ise tek basina karaciger disi safra yol-
larinda gordlur (3).

PSK uzun siire asemptomatik kalabilecegi gibi,
hizla karaciger yetersizligine veya kolanjiokarsinom
gelisimine neden olabilir. Siroz gelismeden ila¢ teda-
visine baslanmalidir. Bu amacla kullanilan antiinfla-
matuar ve immunsupresif tedavinin faydali olmadigi
anlasilirken; ursodeoksikolik asit ve metotreksat
kombinasyonunun siroz gelisimini geciktirdigi 6ne
surtilmektedir (3,5). Safra asidi olan ursodeoksikolik
asit tedavisinin karaciger fonksiyon testlerinde diizel-
meye eslik ettigi goriltrken; hastaligin semptomlari-
ni, histolojik yapiyi ve surviyi diizelttigine dair verile-
re ulasilamamistir. Ancak esas lezyonun ekstrahepa-



tik safrayollarinda oldugu vakalarda yuksek doz (30
mg/kg) tedavinin olumlu etkileri de gozlenmistir
(4,9). Siklosporin kullaniminin da faydal oldugu bil-
dirilmistir. ilac tedavisi ile birlikte veya tek basina
hakim olan striktiirin endoskopik veya perkitan di-
latasyonu gecici bir siire palyasyon saglayabilir
(2,3,5). Tedavide uygulanan diger yontemler; rekiir-
ren bakteriyel kolanjiti onlemek amaciyla profilaktik
antibiyotik kullanimi, kasintinin semptomatik tedavi-
si ve yagda eriyebilen vitamin takviyesidir (5,9,13).
Bakteriyel kolanjit, dominant striiktiirleri olan ve alet
yerlestirilmis olan hastalarda ortaya cikabilir (2). IBH
ile beraber olan tedavisi zor PSK vakalarinda uzun
doénem oral vankomisin tedavisi faydali olabilir (11).
Alti ay bezofibrat tedavisi olan PSK hastalarinda da
hepatobilier enzimlerde (ALP, GGT, ALT, AST) yariya
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