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Ö Z E T 

Çocukluk çağındaki otoimmün hepatit ve primer skle­
rozan kolanjit klinik ve laboratuvar açıdan benzer özellik­
lere sahiptir. Sklerozan kolanjit tanısı ancak kolanjiograli 
ile mümkündür. Otoimmün hepatit bulgularına sahip, an­
cak kolanjiografide safra yollarında düzensizlik saptanan 
tablolar otoimmün sklerozan kolanjit olarak tanımlanmak­
tadır. Bu yazıda otoimmün hepatit ve primer sklerozan 
kolanjit bulgularına sahip 15 yaşındaki hastanın tanı özel­
likleri sunularak tartışılmış ve henüz tıp literatürüne tam 
yerleşmemiş olan otoimmün sklerozan kolanjitle ilgili bil­
giler gözden geçirilmiştir. 

Anahtar Kelimeler: Otoimmün sklerozan kolanjit, Otoimmün 
hepatit, Sklerozan kolanjit 
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Çocuk la rdak i p r imer s k l e r o z a n kolanj i t ( P S K ) ile 

o t o i m m ü n hepat i t (OH) ; yüksek IgG düzey le r i , o r g a n a 

özgü l o l m a y a n o toant ikor lar ın var l ığı ve histoloj ik öze l ­

l ikler y ö n ü n d e n birbir ine b e n z e m e k t e d i r (1). K e s i n tanı 

vak 'a lar ın ç o ğ u n d a kolanj iogra l i ile konur (2). U lus la ra ­

rası OH g rubunun r a p o r u n d a , bugün için histolojik ya 

da kolanj iograf ik o larak bi l ier değş ik l ik ler sap tanmış 

v a k ' a ların OH o larak kabu l e d i l m e m e s i gerekt iğ i bildiri l­

mişt ir (3). S ın ı f l amaya u y m a y a n bu has ta la r "over lap" 

s e n d r o m , o t o i m m ü n kolanjit, o t o i m m ü n kolanj iopat i ve 

çocuk la rda o t o i m m ü n s k l e r o z a n kolanjit d iye i s im lend i -

r i lmektedir (2,4). B u y a z ı m ı z d a O H bu lgu la r ına sah ip 

o lan , a n c a k u l t rasongraf i , pe rkü tan t ranshepat ık ko lan-

j iografi ve histopatoloj i tetkikleri ile sa f ra kana l değiş ik 

likleri tespi t ed i l en , bu n e d e n l e de o t o i m m ü n s k l e r o z a n 

kolanjit tanısı konu lan bir vakay ı s u n u y o r u z . 
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L e v e n t E R D E M * . 

S U M M A R Y 

Primary sclerosing cholangitis and autoimmune he­
patitis in childhood have many similarities. Cholangiogra­
phy is the only method to show bile duct irregularities for 
the diagnosis of sclerosing cholangitis. Autoimmune he­
patitis associated Cholangiographie abnormalities resem­
bling sclerosing cholangitis is defined as autoimmune 
sclerosing cholangitis. In this paper a 15-year-old girl with 
clinical and laboratory findings of both autoimmune hepa­
titis and primary sclerosing cholangitis is presented. 

Key Words: Autoimmune sclerosing cholangitis, Autoimmun 
hepatitis, Sclerosing cholangitis 
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VAKA 
E . A . ,15 yaş ında b a y a n , E r z i n c a n d o ğ u m l u . H a l ­

s iz l ik, ka r ında do lgun luk h iss i ş ikayet ler i ile 5 ay ö n c e 
yap ı lan m u a y e n e s i n d e h e p a t o s p l e n o m e g a l i b u l u n m a s ı 
üzer ine yap ı lan bat ın u l t rasonogra f is inde h e p a t o s p l e n o ­
mega l i yan ında int rahepat ık sa f r a yo l la r ında g e n i ş l e m e 
tespi t ed i lm iş , in t rahepat ik s a f r a yo l la r ındak i g e n i ş l e ­
mey i aç ı k lamak üzere 2 7 . 1 0 . 1 9 9 4 tar ih înde k l in iğ imize 
gönder i lm iş . Öz geçm iş i nde özel l ik yok. İki k a r d e ş i n d e 
de h e p a t o s p l e n o m e g a l i b u l u n m u ş . 

F iz ik m u a y e n e s i n d e k o s t a kenar ın ı med iok lav i kü le r 
ç izg ide 12 cm g e ç e n , sert , üzer i d ü z g ü n , kunt kenar l ı , 
ağrısız h e p a t o m e g a l i ve kos ta kenar ın ı 10 cm g e ç e n 
sert k ı v a m d a s p l e n o m e g a l i bu lundu . 

L a b o r a t u v a r i n c e l e m e l e r i : İd rar te tk i k i n o r m a l . 
H b : 1 0 . 3 g /d l , Hct : % 3 3 , L ö k o s i t : 8 8 0 0 / m m 3 , T r o m b o s i t : 
1 8 5 0 0 0 / m m 3 , M C V : 7 8 f L , fvICHı 2 4 p g , P T : 16"( 
kontrol : 15"), E S R (eritrosit s e d i m a n t a s y o n hızı ) : 1 2 0 
m m / saa t , A L P : 180 IU/ (normal<135) , G a m m a G T : 4 8 
IU7 L, A S T : 3 9 IU/L, A L T : 2 8 IU/L, L D H : 3 2 3 IU/L , D i ­
rekt bi l i rubin: 0 .22 mg /d l , indirekt bi l i rubin : 0 .17 m g / d l , 
Ko les te ro l : 146 mg/d l , Tr ig l i ser id : 75 mg /d l , To ta l p ro­
te in: 8.7 g/d l , P ro te in e lek t ro fo rez inde A l b ü m in : 2.71 
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Şekil 1a. Portal bölgede genişleme, bağ dokusu artışı, septal 
fibrozis ve yoğun mononükleer hücre infiltrasyonu (H.E.x125) 

Şekil 2. Perkütan transhepatik kolanjiografide karaciğer içi ve 
dışı safra yollarında yer yer darlıklar ve genişlemelerle karakterli 
düzensizlikler. 

g /d l , G a m m a g l o b u l i n : 4 . 21 g/d l (%48), I g - G : 3 5 0 0 
m g / d l , S e r u m d e m i r i : 4 5 m i k r o g / d l , T D B K : 3 6 0 mi -
krog/dl , o toant ikor lardan ANA:(++), S M A : ( — ) L K M 1 : 
(—) b u l u n d u . H B s A g ve a n t l - H C V negatif idi . 

Karac iğer iğne b i yops i s i nde portal bö lge ler a ras ın ­
da f ibröz -bağ d o k u ar t ış ı , portal ve per iportal i l t ihabı 
hücre in f i l t rasyonu, sa f r a kanal lar ı c idar ında pol imorfo 
nük leer lökosl t inf i l t rasyonu (kolanjlt), sa f ra kana l la r ında 
say ıca art ış, ileri d e r e c e d e pro l i fe rasyon ve ye r yer di-
la tasyon lar görü ldü . Bu bu lgu lar la histopatoloj lk o larak 
kron ik hepat i t ve s a f r a k a n a l hasa r ı o r t a y a k o n u l d u 
(Şeki l 1a , 1b). E n d o s k o p i k ret rograd ko lan j lopankreato-
grafi tetk ik inde yeterl i gö rün tü s a ğ l a n a m a d ı . B u n u n üze­
r ine yap ı l an pe rkü tan t ranshepa t i k ko lan j lograf i tetki­
k inde in t rahepat ik sa f r a yo l l a r ında düzens iz l i k le r , ye r 
yer dar l ık lar ve d i la tasyon lar , hepat ik kana l ve ko ledok-

Şekil 1b. Büyük büyütmede periportal iltihabı infiltrasyon ve 
nekroz, portal alanda safra kanalcıklarında proliferasyon, safra 
kanalı lümeni ve çevresinde iltihap hücreleri (H .E. x310) 

ta c ida r düzens iz l iğ i göster i ld i . Bu bu lgu lar pr imer s k l e -
rozan kolanj i t ile uyum lu idi (Şeki l 2). Hepat i t B ve C 
virus gösterge ler i negati f idi . S e r u m se ru lop lazm ln ve 
idrar bakır düzey ler i (24 saat l ik ) no rma l s ın ı r la rdaydı . 
Üst gas t ro in tes t ina l s i s t e m e n d o s k o p i s i n d e ö z o f a g u s 
var is i tespi t ed i lmed i . H L A d o k u t i p l emes inde A 1 / D R 3 
haplot ip i dikkat i çek t i . 

Bel i rg in E S R ar t ış ı , aş ikar h i p e r g a m m a g l o b u l i n e m i , 
A N A pozit i f l iği v e b iyops i bu lgu lar ı i le O H düşünü len , 
kolanj iograf l ve b i yops i bu lgu lar ı ile P S K komponen t i 
o l duğuna karar ver i len h a s t a y a o t o i m m ü n s k l e r o z a n ko­
lanjlt t an ıs ı i le 30 m g / g ü n m e t i l p r e d n i s o l o n t e d a v i s i 
baş landı . Has tan ın kend is in i d a h a iyi h i s se tmes i yan ıs ı -
ra , eritrosit s e d i m e n t a s y o n h ız ında ve g a m m a g l o b u l i n 
düzey inde bel i rgin a z a l m a o ldu . H a l e n 4 mg /gün i d a m e 
d o z u n d a tedav i d e v a m etmekted i r . S o n kontro lde E S R 
15 mm/saa t , g a m m a g l o b u l i n 2 .13 g/dl ve d iğer tetkikleri 
no rma l s ını r larda bu lundu . 

TARTIŞMA 
S u n u l a n v a k a d a c ins iyet , yaş , y ü k s e k E S R , bel ir­

g in h i p e r g a m m a g l o b u l i n e m i , y ü k s e k Ig -G düzey i g ib i 

neden le r le önce O H d ü ş ü n ü l d ü . A n c a k , ge rek h i s topa-

toloj ik, g e r e k s e ko lan j log ra f i k o l a r a k o r t a y a k o n u l a n 

sa f ra kana l hasar ı neden iy le bu vakan ın OH g rubunun 

rapo runa göre k las ik bir OH o lmad ığ ına karar ver i ld i . 

OH gibi gö rünen , a n c a k sa f ra kana l değiş ik l ik ler i gös te ­

ren ve tan ıda güç lük ler o luş tu ran bu tür e n d e r v a k a l a ­

rın "over lap" s e n d r o m kabu l ed i lmes in i öngö ren yay ın ­

lar doğru l tusunda vakamız ın bir "over lap " s e n d r o m o l ­

d u ğ u kan ıs ına var ı ld ı .Yet işk in lerde pr imer bil ier s i roz i le 

OH (5, 6), çocuk la rda ise P S K ile O H ' ı n birl ikte o l duğu 

vaka la r bi ldir i lmektedir (2-4). H e m P S K h e m d e O H ' l i 

hasta lar ın A 1 / B 8 / D R 3 haplo t ip ine s a h i p o lduk lar ı r a ­

por ed i lmekted i r (2). S u n d u ğ u m u z v a k a A 1 / D R 3 hap lo ­

tipi ile bu bak ımdan da uygun luk gös te rmekted i r . 
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P r i m e r s k l e r o z a n kolanji t çocuk la rda çok nad i r o l a ­
rak bi ld ir i lmiş ve bu da E R C P ' n i n çocuk la rda sınır l ı ku l ­
lanı l ış ına bağ lanmışt ı r . 1 9 8 0 ' d e n önce ya ln ızca 5 çocuk 
P S K vakas ı b i ld i r i lmişken (7), kolanj iograf ik tetkikler in 
ge l i şmes i i le bu say ı g ide rek ar tmışt ı r (8). Çocuk la rdak i 
P S K ile O H ' i n y ü k s e k Ig-G düzey le r i , o r g a n a spes i f i k 
o l m a y a n otoant ikor lar ın var l ığ ı ve histoloj ik özel l ik ler yö ­
n ü n d e n birbir ine benzed iğ i b i ld i r i lmektedir (1). M ie l i -Ver -
gan i v e a rkadaş la r ın ın yapt ığ ı ça l ı şmada P S K ile O H ' i n 
karac iğer hasar ına yo laçan b e n z e r mekan i zma la r ı pay ­
laş t ık la r ı gös te r i lm iş t i r (1). L o v e a r k a d a ş l a r ı n ı n ç a ­
l ışmalar ında i se spes i f i k ant inötrof i l ant ikor lar ın var l ığı 
neden iy le P S K v e O H ' i n t a m a m e n farkl ı hasta l ık lar o l ­
may ıp , tek bir hasta l ık s p e k t r u m u n a dah i l o lduk lar ı i leri 
sü rü lmüş tü r (9). P S K ' l i çocuk la rda yap ı lan retrospekt i f 
ve prospekt i f ça l ı şma la rda bu hasta lar ın klinik, b iyok im­
y a s a l , immüno lo j i k ve histoloj ik özel l ik ler in in OH' l i l e r in 
fa rks ız o lduğu gö rü lmüş ve o t o i m m ü n s k l e r o z a n kolanjit 
tan ımı uygun bu lunmuş tu r (2 ,10,11) . 

i m m ü n o r e g ü l a s y o n b o z u k l u ğ u i le o r t a y a ç ı k a n 
o t o i m m ü n karac iğer hasta l ık la r ında immüno-supres i f te­
dav i yapı lmaktad ı r . O t o i m m ü n s k l e r o z a n kolanji t v a k a l a ­
r ında 2 m g / kg /gün P redn i so lon i le tedav iye baş lan ıp 4-
6 h a f t a d a c e v a p a l ı n m a y a b a ş l a n d ı ğ ı b i l d i r i l m i ş t i r 
( 1 1 ) . O t o i m m ü n s k l e r o z a n kolanj i t t an ıs ı k o y d u ğ u m u z 
h a s t a m ı z d a 3 0 m g / g ü n m e t i l p r e d n i s o l o n t e d a v i s i n e 
baş ladık . T e d a v i n i n 1 . ayı s o n u n d a ş ikayet ler in in kay­
bo lmas ı yan ında h e p a t o s p l e n o m e g a l i d e küçü lme (6 cm 
hepa tomega l i , 6 cm sp lenomega l î ) mevcu t o lup, E S R : 
15 m m / s a a t , To ta l p ro te in : 8 g/d l , G a m m a g l o b u l i n : 2 .13 
g/d l , A S T v e A L T no rma l s ın ı r larda idi. B u şek i lde re-
m i s y o n a girdiği gö rü len has tamız 4 m g / g ü n met i lpredni ­
so lon tedav is i a l t ında i z lenmekted i r . 

O t o i m m ü n p a t o g e n e z e s a h i p k a r a c i ğ e r h a s t a ­
l ık la r ında s e y r e k o l m a y a r a k i ç içe g e ç m e ("over lap") 
sözkonusudu r . Er işk in le rde OH ile pr imer bi l iar s i roz , 
çocuk la rda i se O H ile P S K i ç içel iği b i l inmektedir . B u 
ik inci g rup v a k a l a r a , bu konudak i en gen iş d e n e y i m e 
s a h i p g rup ta ra f ından " o t o i m m ü n s k l e r o z a n kolanjit" d e ­
n i lmes i öner i lmiş t i r .Saf ra yo lu düzensiz l ik ler i bel i rgin o l ­
m a y a n (u l t rasongra f i i le t a n ı n a m a y a c a k k a d a r s i l ik) 
h a s t a l a r d a tan ı a n c a k ko lan j iogra f i i le m ü m k ü n olur . 
K o l e s t a z enz imle r in in tanı değer i yüksek deği ldir . S a f r a 
yol lar ı patoloj is ini d ü ş ü n d ü r e n histoloj ik bulgular ko lan-
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j iografi yap ı lmas ı iç in uyarıcıdır . A n c a k , t an ıya g i d e n ilk 
ad ım he rşeyden önce , böy le bir hasta l ık g r u b u n u n o l ­
d u ğ u n u n bi l inmesidir . 
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