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OZET

Cocukluk cagindaki otoimmiin  hepatit ve primer skle-
rozan  kolanjit klinik ve laboratuvar agidan benzer Ozellik-
Sklerozan

lere  sahiptir. kolanjit  tanisi  ancak  kolanjiograli

ile mimkdndr. Otoimmiin  hepatit bulgularina  sahip, an-

cak  kolanjiografide  safra yollarinda diizensizlik  saptanan

tablolar  otoimmiin sklerozan  kolanjit  olarak  tanimlanmak-

tadir. Bu yazida otoimmin hepatit ve primer sklerozan
kolanjit bulgularina  sahip 15 yasindaki hastanin tani  06zel-
likleri  sunularak tartisiimis  ve heniz tip literatiriine tam
yerlesmemis olan otoimmiin sklerozan kolanjitle ilgili bil-

giler  gbzden gegirilmigtir.
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Cocuklardaki primer sklerozan kolanjit (PSK) ile
otoimmin hepatit (OH);yliksek IgG diizeyleri, organa
6zgll olmayan otoantikorlarin varligi ve histolojik 6zel-
likler yoninden birbirine benzemektedir (1). Kesin tani
vak'alarin gogunda kolanjiograli ile konur (2). Uluslara-
rasi OH grubunun raporunda, bugln igin histolojik ya
da kolanjiografik olarak bilier degdsiklikler saptanmis
vak'a larin OH olarak kabul edilmemesi gerektigi bildiril-
mistir (3). Siniflamaya uymayan bu hastalar "overlap"
sendrom, otoimmin kolanjit, otoimmin kolanjiopati ve
gocuklarda otoimmin sklerozan kolanjit diye isimlendi-
rilmektedir (2,4). Bu yazimizda OH bulgularina sahip
olan, ancak ultrasongrafi, perkitan transhepatik kolan-
jiografi ve histopatoloji tetkikleri ile safra kanal degisik
likleri tespit edilen, bu nedenle de otoimmiin sklerozan

kolanjit tanisi konulan bir vakayr sunuyoruz.
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SUMMARY
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 yasinda bayan, Erzincan dogumlu. Hal-
sizlik, karinda dolgunluk hissi sikayetleri ile 5 ay d6nce
yapilan muayenesinde hepatosplenomegali bulunmasi
Uzerine yapilan batin ultrasonografisinde hepatospleno-
megali yaninda intrahepatik safra yollarinda genisleme
tespit edilmis, intrahepatik safra yollarindaki genisle-
meyi aciklamak Ulzere 27.10.1994 tarihinde klinigimize
génderilmis. Oz gecgmisinde 6zellik yok. Iki kardesinde
de hepatosplenomegali bulunmus.

Fizik muayenesinde kosta kenarini medioklavikiler
gizgide 12 cm gecgen, sert, Uzeri dizgin, kunt kenarli,
agrisiz hepatomegali ve kosta kenarini 10 cm gegen
sert kivamda splenomegali bulundu.

Laboratuvar incelemeleri: idrar tetkiki normal.
Hb:10.3 g/dl, Hct: %33, Lb6kosit:8800/mm*, Trombosit:
185000/ mm’, MCV: 78 fL, fviICHi 24 pg, PT: 16"(
kontrol: 15"), ESR (eritrosit sedimantasyon hizi): 120
mm/ saat, ALP: 180 IU/ (normal<135), Gamma GT: 48
U7 L, AST : 39 IU/L, ALT: 28 IU/L, LDH: 323 IU/L, Di-
rekt bilirubin: 0.22 mg/dl, indirekt bilirubin 0.17 mg/dl,
Kolesterol: 146 mg/dl, Trigliserid: 75 mg/dl, Total pro-
tein: 8.7 g/dl, Protein elektroforezinde Albimin : 2.71
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Sekil 1a. Portal boélgede genisleme, bag dokusu artisi, septal
fibrozis ve yogun monontikleer hiicre infiltrasyonu (H.E.x125)

Sekil 2.
disi safra yollarinda yer yer darliklar ve genislemelerle karakterli
dizensizlikler.

Perkltan transhepatik kolanjiografide karaciger ici ve

g/dl, Gammaglobulin: 4. 21 g/dl (%48), 1g-G: 3500
mg/dl, Serum demiri: 45 mikrog/dl, TDBK: 360 mi-
krog/dl, otoantikorlardan ANA:(++), SMA:(—) LKM1:
(—) bulundu.HBsAg ve antl-HCV negatif idi.

Karaciger igne biyopsisinde portal bdlgeler arasin-
da fibréz -bag doku artisi, portal ve periportal iltihabi
hicre infiltrasyonu, safra kanallari cidarinda polimorfo
nikleer l6koslt infiltrasyonu (kolanjlt), safra kanallarinda
sayica artig, ileri derecede proliferasyon ve yer yer di-
latasyonlar goruldi. Bu bulgularla histopatolojlk olarak
kronik hepatit ve safra kanal hasari ortaya konuldu
(Sekil 1a, 1b). Endoskopik retrograd kolanjlopankreato-
grafi tetkikinde yeterli goérinti saglanamadi. Bunun Ulze-
rine yapilan perkitan transhepatik kolanjlografi tetki-
kinde intrahepatik safra yollarinda duzensizlikler, yer
yer darliklar ve dilatasyonlar, hepatik kanal ve koledok-
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Sekil 1b. Blyik blyltmede periportal iltihabi infiltrasyon ve
nekroz, portal alanda safra kanalciklarinda proliferasyon, safra
kanali limeni ve gevresinde iltihap hicreleri (H.E. x310)

ta cidar duzensizligi gosterildi. Bu bulgular primer skle-
rozan kolanjit ile uyumlu idi (Sekil 2). Hepatit B ve C
virus goOstergeleri negatif idi. Serum seruloplazmin ve
idrar bakir duzeyleri (24 saatlik) normal sinirlardaydi.
Ust gastrointestinal sistem endoskopisinde 6zofagus
varisi tespit edilmedi. HLA doku tiplemesinde A1/DR 3
haplotipi dikkati cekti.

Belirgin ESR artisi, asikar hipergammaglobulinemi,
ANA pozitifligi ve biyopsi bulgulari ile OH dusunilen,
kolanjiografl ve biyopsi bulgulari ile PSK komponenti
olduguna karar verilen hastaya otoimmin sklerozan ko-
lanjlt tanisi ile 30 mg/glin metilprednisolon tedavisi
baslandi. Hastanin kendisini daha iyi hissetmesi yanisi-
ra, eritrosit sedimentasyon hizinda ve gammaglobulin
dlizeyinde belirgin azalma oldu. Halen 4 mg/gin idame
dozunda tedavi devam etmektedir. Son kontrolde ESR
15 mm/saat, gammaglobulin 2.13 g/dl ve diger tetkikleri
normal sinirlarda bulundu.

TARTISMA

Sunulan vakada cinsiyet, yas, yiksek ESR, belir-
gin hipergammaglobulinemi, yiuksek 1g-G dizeyi gibi
nedenlerle 6nce OH dusinuldi. Ancak, gerek histopa-
tolojik, gerekse kolanjlografik olarak ortaya konulan
safra kanal hasari nedeniyle bu vakanin OH grubunun
raporuna gore klasik bir OH olmadigina karar verildi.
OH gibi goérinen, ancak safra kanal degisiklikleri gdste-
ren ve tanida gucglikler olusturan bu tir ender vakala-
rin "overlap" sendrom kabul edilmesini 6ngdren yayin-
lar dogrultusunda vakamizin bir "overlap " sendrom ol-
dugu kanisina varildi.Yetiskinlerde primer bilier siroz ile
OH (5, 6), cocuklarda ise PSK ile OH'in birlikte oldugu
vakalar bildiriimektedir (2-4). Hem PSK hem de OH'li
hastalarin A1/ B8/ DR3 haplotipine sahip olduklari ra-
por edilmektedir (2). Sundugumuz vaka A1/DR3 haplo-
tipi ile bu bakimdan da uygunluk géstermektedir.
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Primer sklerozan kolanjit cocuklarda ¢cok nadir ola-
rak bildirilmis ve bu da ERCP'nin gocuklarda sinirli kul-
lanilisina baglanmistir. 1980'den 6nce yalnizca 5 gocuk
P SK vakas! bildirilmisken (7), kolanjiografik tetkiklerin
gelismesi ile bu say! giderek artmistir (8). Cocuklardaki
PSK ile OH'in yliksek Ig-G dizeyleri, organa spesifik
olmayan otoantikorlarin varligi ve histolojik 6zellikler yo-
ninden birbirine benzedigi bildirilmektedir (1). Mieli-Ver-
gani ve arkadaslarinin yaptigr calismada PSK ile OH'in
karaciger hasarina yolagan benzer mekanizmalari pay-
lastiklari gosterilmistir (1). Lo ve arkadaslarinin ¢a-
lismalarinda ise spesifik antindtrofil antikorlarin varhigi
nedeniyle PSK ve OH'in tamamen farkli hastaliklar ol-
mayip, tek bir hastalik spektrumuna dahil olduklari ileri
sUrdlmustir (9). PSK'li gocuklarda yapilan retrospektif
ve prospektif calismalarda bu hastalarin klinik, biyokim-
yasal, imminolojik ve histolojik 6zelliklerinin OH'lilerin
farksiz oldugu goérilmis ve otoimmin sklerozan kolanjit
tanimi uygun bulunmustur (2,10,11).

imminoregulasyon bozuklugu ile ortaya ¢ikan
otoimmin karaciger hastaliklarinda immino-supresif te-
davi yapilmaktadir. Otoimmiin sklerozan kolanjit vakala-
rinda 2 mg/ kg/gin Prednisolon ile tedaviye baslanip 4-
6 haftada cevap alinmaya baslandigr bildirilmistir
(11).0Otoimmin sklerozan kolanjit tanisi koydugumuz
hastamizda 30 mg/gin metilprednisolon tedavisine
basladik. Tedavinin 1. ayl sonunda sikayetlerinin kay-
bolmasi yaninda hepatosplenomegalide kiglilme (6 cm
hepatomegali, 6 cm splenomegali) mevcut olup, ESR:
15 mm/saat, Total protein: 8 g/dl, Gammaglobulin: 2.13
g/dl, AST ve ALT normal sinirlarda idi. Bu sekilde re-
misyona girdigi gorilen hastamiz 4 mg/gin metilpredni-
solon tedavisi altinda izlenmektedir.

Otoimmin patogeneze sahip karaciger hasta-
liklarinda seyrek olmayarak i¢ ice gegcme ("overlap")
sdzkonusudur. Eriskinlerde OH ile primer biliar siroz,
gocuklarda ise OH ile PSK i¢ igeligi bilinmektedir. Bu
ikinci grup vakalara, bu konudaki en genis deneyime
sahip grup tarafindan "otoimmin sklerozan kolanjit" de-
nilmesi 6nerilmistir.Safra yolu duzensizlikleri belirgin ol-
mayan (ultrasongrafi ile taninamayacak kadar silik)
hastalarda tani ancak kolanjiografi ile mimkin olur.
Kolestaz enzimlerinin tani degeri yiksek degildir. Safra
yollari patolojisini disundiren histolojik bulgular kolan-
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jiografi yapilmasi igin uyaricidir. Ancak, taniya giden ilk
adim herseyden 6nce, bdyle bir hastalik grubunun ol-
dugunun bilinmesidir.
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