Erigkin Tip idiopatik Duktopeni (Bir Olgu Sunumu)’
IDIOPATHIC ADULTHOOD DUCTOPENIA (A CASE REPORT)

Ahmet ER[_I_iL*, Ahmet TUZUN’:, Gokhan ERDEM**, Yildirim KARSLIGGLU***,
Mustafa GUISEN****  Sait BA GCI****, Kemal DA GALP*****

*

*%

*kk

K*kkk

K*kkkk

Yrd.Do¢.Dr., Gilhane Askeri Tip Akademisi Gastragntoji BD,

Dr., Giilhane Askeri Tip Akademilj Hastaliklari AD,
Dr., Gulhane Askeri Tip Akademisi Patoloji AD,

Dog¢.Dr., Gillhane Askeri Tip Akademisi GastroentajidsD,

Prof.Dr., Gulhane Askeri Tip Akademisi Gastroent@id3D, ANKARA

Ozet

Amagc: Duktopeni pediyatrik hastalarda iyi tanimlagmnibir

hastaliktir. Egkin tip idiopatik duktopeni sebebi bilinme-
yen, dzellikle genc egkinleri etkileyen, klinik ve biyokim-
yasal olarak kolestazin bulgulari ile kendini giestebil
hastaliktir. Egkin tip idiopatik duktopeni’nin en betiin
Ozelligi karacger biyopsilerinde interlobiiler ve septal s
kanallarinin %50’den daha fazla oranda kaybolmasidi

Olgu Sunumu: Bu makalede biz 6 aydir shki ve kainti

Oykusi olan 22 yanda bir erkek hasta sunduk. Karaci-
ger fonksyon testleri ciddi ve progressif kolestaz let
idi. Viral hepatite ilskin serolojik gostergeler ve dgkar
otoantikorlar negatif idi. Hastada inflamatuvargiaal
hastalgl yoktu ve kolanjiogrami normal tespit edildi.
aylik sire icinde hastaya 3 kez kapatiigne biyopsis
yapildi. Karackerin histolojik incelemesise cidd
kolestaz interloblller safra kanallarinda azalma
fibrozis saptandi. Hastaya Ursodeoksikolik agihde .
kez, 15 mg/kg/gin dozundagiendi. Dokuzaylik tedav
sonrasinda hastanin sanlve kaintisi kayboldu. Sam
biyokimyasal karager fonksiyon testleri normal idi. Ka-
racigerin histolojik muayenesinde nekroinflamatuvar ak-
tivite minimal idi ve kolestazis yoktu.

Sonug: Sonug olarak, egkin tip idiopatik duktopentok hizl

ilerleyebilen, hatta fatal karagr hastaliina yol acabi-
len bir hastalktir. Tedavi sonrasinda hastamiZiakk
biyokimyasal ve histopatolojik olarak diizelme olmiks
gingtir. Ancak hastamizin uzun dénem akibetinin t
edilebilmesi agisindan takiplere devam edilmesfaix
dali olacgini disinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Duktopeni, Kolestaz
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Summary

Amagc: Ductopenia is a well recognized disorder in perii
patients. ldiophatic adulthood ductopenia is aatisec
unknown cause that affects predominantly youngts
and is characterized by clinical and biochemicadi@vce
of cholestasis. The hallmark of idiophatic adulithahc-
topenia is the loss of interlobular and septal Hilets it
more than 50 percent observed on liver biopsy epeis

Case Report:In this article, we described a 22 year okl
tient with a 6 month history of jaundice and prisriSe-
rum biochemical t&ts of liver function showed sev
and progresive cholestasis. Viral hepatit markers a-
culating autoantibodies were absent. Théepa had
normal cholangiogram and lacked of inflamma
bowel disease. 3 needle biopsies of the liver wveker
within a 24 month interval. Histological examiita of ¢
liver specimen showed severe cholestasis, absdrice o
terlobular bile duct and fibrosis. We treated tlatign
with ursodeoxgholic acid at a dose of 15 mg/kg per
three times daily. Nine monthtef therapy, there we
no jaundice and pruritis. Serum biocheatitests of live
function was normal. Histological examination oféeli

specimen showed that minimal necroinflammatoryvacti

ity and no cholestasis.

Conclusion: In conclusion, idiophatic adulthood duptmia i
a disease that may rapidly progress to severeardia
tal liver disease. Clinical, biochemical and histop
thological improve after therapy is interested his tpa-
tient. Further investigations are needed to elueidh¢
long term conclucions of this patients.
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kanali
Intrahepatik

Duktopeni tanim olarak interlobller safra
sayisinda azalmayl ifade eder
safra  kanallarinin  yetergigli

pediyatrik hastalarda c¢ok iyi bilinen bir hastalikt
Duktopeni yenid@an ve cocuklarda sendromatik

ve

karsimiza cikar (2,3).

nonsendromatik olarak iki klinik tablo ile
Alagille sendromu adi

().

iskelet sistemi ve kardiyovaskuler
anomalileri de dik eder. Alagille sendromunda;
beraberinde  bulunan  anomalilere gmeen,
karacgerde fibrozis hafiftir. Bundan dolayi

prognoz agisindan nonsendromatik duktopeniden

daha iyidir. Hastalarin daha az bir kismi kagaci

yetmezlgi sonucu kaybedilir (3). Nonsendromatik

verilen sendromatik formda duktopeniye bazi formda ise karagerde fibrozis daha belirgindir.
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Bu olgularda fibrozis ¢ok hizli ilerler ve hastaitar
yaklasik %50’si ilk bir yil icinde kaybedilir (2).
Eriskinlerde biliyer duktopeni, karageri etki-

leyen caitli hastaliklar zemininde ortaya cikan
patolojik bir tablodur. Genellikle etyolojide immii-
nolojik, vaskdler, infektif ve kimyasal ajanlar rol
oynamaktadir (1). Egkinlerde herhangi bir etyolo-
jik nedenin tespit edilemegli intrahepatik koles-

ERISKIN TiP IDIOPATIK DUKTOPENI (BIR OLGU SUNUMU)

ekstra hepatik safra yollari normal bulundu.
Ozefagogastroduodenoskopide hafif antral gastrit,
kolonoskopide ise normal bulgular tespit edildi.

Yapilan karagier biyopsisinin histopatolojik
incelenmesinde, belirgin kolestaz bulgulari bulun-
du. Hasta 6 ay sureyle takip edildi. Hastanin saril
ginda hafif azalma mevcuttu, fakat halsizlik ve
kasinti sikayetleri devam etmekteydi. Biyokimya-

tazla karakterize biliyer duktopeni vakalarina sey- sal incelemesinde bilirubin, AST, ALT ve ALP

rek de olsa rastlanmaktadir. gkinlerde gortlen
bu hastalia ise, exkin tip idiopatik duktopeni adi
verilmektedir.

dizeylerinde hafif d¢ime (total’konjuge bilirubin
4.7/3.1 mg/dl, AST 46 U/L, ALT 86 u/L, ALP 128

Bu hastalarda interlobiller safra U/L) tespit edildi. Bu donemde yapilan kagssi

kanallari sayisinda % 50'den fazla azalma vebiyopsisi sonucu hafif derecede inflamasyon ve

fibrozis mevcuttur. Bu hastalik genellikle ilerleyi
olup, fatal seyreder (4-7).

Vaka Raporu
Hastamiz 22 yanda bir erkek hasta olup, son

belirgin fibrozis ile karakterli safra kanallarinin
sayisinda azalma ve intrahepatik kolestaz bulgulari
tespit edildi. Safra kanallari portal alanlarin akc
%25’inde mevcut idigekil 1).

Hastaya 15 mg/kg/gin Ursodeoksikolik asit

6 ay icerisinde halsizlik, gbzlerde sararma ve ka-(UDKA) tedavisi balanarak, 6 aylk aralarla kont-

sintl sikayetleri ile klinigimize yatinldi. Hastanin

role cairildi. 6., 12. ve 24. aylardaki kontrollerde

alinan anamnezinden herhangi bir ilagc kullanim hastaninsikayetleri tamamen gecti. Fizik mua-

Oykusu, karager hastalii ve alkol algkanliginin
olmadg ve ¢ocukluk déneminde sarilik veskat
gibi sikayetlerinin bulunmadn &grenildi. Fizik

yene bulgulari normal idi. ALT, AST, ALP ve
bilirubin seviyeleri tamamen normal bulundu. 12.
aydaki karagier biyopsisinde ise hafif derecede

muayenesinde patolojik olarak skleralarda ve ciltte POtal fibrozis ve ilk biyopsi ile karlastinldiginda

ikter tespit edildi.

Biyokimyasal incelemelerinde, aspartat ami-

notransferaz (AST) 86 Uu/L (8-40), alanin ami-
notransferaz (ALT) 104 U/L (5-40), alkalen fosfa-
taz (ALP) 246 U/L (34-114), total/konjuge bilirubin
24.3/16.1mg/dl (0.2-1.0/0.0-0.2);glutamil trans-

feraz (GGT) 87 U/L (4-57) saptandi. Ayrica hemo-

globin, hematokrit, I6kosit ve trombosit sayilari

normal, eritrosit sedimentasyon hizi 17mm/saat

olarak tespit edildi.

Batin ultrasonografisinde ekstra ve intra-
hepatik safra yollari normal olarak rapor edildi.
Karacier hafif graniler yapida, dalak hafif blyuk
(135 mm) olarak tespit edildi. Hepatit markerleri
(HBsAg, Anti-HCV, HCV-RNA, Anti-HAV, Anti-
HGV) ve otoantikorlari (AMA, SMA, ANA, Anti-
dsDNA, RF) negatif olarak tespit edildi. Seraum
1 antitripsin, ferritin, bakir ve seruloplazmin di-
zeyleri normal idi. Yapilan ERCP’sinde intra ve
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kolestazin tamamen geril@dive mikroinflamatu-

var aktivitenin belirgin olarak azalglitespit edildi.

Safra kanalciklari ise ga portal alanlarda bulun-

Sekil 1. Hafif derecede inflamasyon ve belirgin fibrozig il
karakterli safra kanallarinin sayisinda azalmantehepatik
kolestaz bulgulari. Safra kanallari portal alamaancak
%25'inde mevcut (Hemotoksilen eozi400).
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olmasi, bu taninin konmasina hekimleri zorkgmi
(6,7,10,11). Bizim vakamizda da interlobuler safra
kanallarinda %75’lere varan bir oranda azalma
mevcuttur. Egkin tip duktopeni tanisi konarak
takip edilen vakalarda hem klinik, hem de morfolo-
jik olarak carpici farkliliklar mevcuttur. Bazi vak
lar hizla siroza dgru ilerleyip mortalite ile sonuc-
lanirken, bazilarinda ise belirgin fibrozis olmasin
ragmen, siroz olgmamstir. Yayinlarin ¢gunlu-
gunda tek tedavi yontemi karger transplantas-
yonu olarak aciklanmiir (5,6,10).

Moreno ve arkadgari idiopatik duktopeni o-

Sekil 2. Hafif derecede portal fibrozis. Nonspesifik inflas larak tanimladii 24 hastada yagh karacger bi-
yon ve makrovezikiler yh degisiklikler. Kolestazin tama- ileri da hi loiik ol K d

men ortadan kalks gorilmektedir (Hemotoksilen yopsiler .sonuc.:un a '_StOpato (_)Jl_ Olarak sadece
e0zirx400). duktopeni tespit etrglierdir. Ludwig’in tanimladg

inflamatuvar ve kolestatik anormalliklere rastlan-

mamestir. Fakat duktopeni yapabilecek sekonder

makla birlikte, bazi portal alanlarda secilememekte pir sebep bulamadiklari icin tanimlanan olgularda-

idi (Sekil 2). ki duktopeninin Ludwig’in olgularindan farkli
olarak tedaviye iyi yanit veren ve nonprogresif
Tarti sma Ozelligi olan klinik bir tablo oldgunu kabul et
Eriskin tip idiopatik duktopeni; ilk kez 1988 lerdir (7).
yilinda Ludwig ve ark. tarafindan gkin yasta Zafrani ve arkaddari tarafindan bildirilen 5

baslayan, intrahepatik safra kanallarinda azalma ile pastamin klinik tablosu ve seyri Ludwig ve arka-
karakterize, etyolojisi tespit edilemeyen, kronik daslarinin  tanimlamasina  oldukga  yakindir.
kolestatik karager hastalti olarak tanimlannstir — Fibroziste hizli bir ilerleme s6z konusudur. Olgula
(5). Hastalik hizli bisekilde siroza kadar ilerleyip, 1n ikisi kisa siire icerisinde karger yetmezlii
mortalite ile sonuglanabilmektedir (4,5). nedeni ile kaybedilngtir. iki hastaya karager

Eriskin tip idiopatik duktopeni ile infantil transplantasyonu yapilgibir olgunun takiplerin-
nonsendromatik duktopeni arasinda en 6nemli farkde ise fibrozis olmasina gmen karagier sirozu
hastalgin balangic yaidir. Bu nedenle bazi uz- olusmamstir (6).

manlar egkin tip idiopatik duktopeni’nin, infantil Khanlou ve arkaddari idiopatik duktopeni
nonsendromatik formun klinik olarak gegst#yan  tespit ettikleri geng egkin bir hastada UDKA,
bir varyanti oldgunu kabul etmektedir (8,9). Has- kolestramin, rifampin tedavilerine gmen kolestaz
tallgl ilk olarak tanlmlayan Ludwig’in tani kriterle- bu|gu|ar|nda azalma olmamasi nedeni ile k@m‘m
ri esas alin@inda, enkin tip idiopatik duktopeni  transplantasyonu uygulastar ve hastanin uzun
tanisi konabilmesi icin histopatolojik olarak pdrta dénem takiplerinin normal olgw bildirmislerdir
alanlarin %50'sinden daha fazlasinda septal ve(10). Tum bu capmalardan anklacas gibi,
interlobuler safra kanallarinin olmamasi ve bu jdiopatik duktopeni altinda tanimlanan olgularin
histopatolojik  dgisiklige neden olabilecek hem klinik hem de morfolojik bulgularinda belir-
sekonder sebeplerin ekarte edilmesi gerekmektedigin farkliliklar vardir (6,7,10-13). Bu nedenle
(1,4,5). Khanlau erkin tip duktopeninin muhtemelen 2

Bu giine kadar yayinlanan vakalarda inter- varyanti olabilecgini vurgulamstir. 1. tip dukto-
lobiiler safra kanallarinin sayisinda %50'den fazlaPenide hafif veya orta derecede duktopeni ve
azalma mevcut dgidir. Fakat az da olsa bu azal- kolestaz bulgulari mevcut iken, 2. tip duktopenide
manin herhangi bir nedeninin tespit edilememi ise %50'den fazla duktopeni ve belirgin fibrozis il
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hizli karacger sirozuna ilerleme mevcuttur. 1. tip histopatolojik olarak da dizelme olmasi ilgingtir.
duktopeni hastalarinda genellikle takip ve tibbi Ancak hastafiin ileri donem akibetinin tespit edi-

tedavi yeterli olurken, 2. tip duktopeni hastaldan lebilmesi acisindan takiplere devam edilmesinin
karacger transplantasyonu endikedir (10). faydali olacgini disinmekteyiz.
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Sonug olarak, egkin tip idiopatik duktopeni Yazisma Adrest Dgﬁ??ifsﬁgémem'oﬁ BD,
cok seyrek gorilen, ilerleyici fibrozis ve 6limel yo 06018 Etlik, ANKARA
acabilen bir hastaliktir. UDKA tedavisi ile hasta- ekim-2001 18. Ulusal Gastroenteroloji Kongresi ANTAL-
mizda klinik ve laboratuvar bulgulari yaninda, da sunulmstur.
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