OLGU SUNUMU

Primer sklerozan kolanijiti taklit eden otoimmuiin kolanjiyopati:

Vaka sunumu

Autoimmune cholangiopathy mimicking primary sclerosan cholangitis: A case report

Muhammet Yener AKPINAR, Blilent ODEMIS, Sabite KACAR, Hale GOKCAN, Ufuk Baris KUZU,

Ertugrul KAYACETIN

Turkiye Yuksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

Otoimmdin kolanjiyopati veya immtinglobulin G4 iliskili sklerozan kolan-
Jit immdin sistem iliskili bir kolanjit tipidir. Otoimmtin pankreatit siklikla
bu duruma eslik eder; bununla beraber hastalarin cok az bir ytizdesinde
otoimmtin kolanjiyopati tek basina da gértilebilir. 69 yasinda kadin has-
ta klinigimize halsizlik, kasinti ve sarilikla basvurdu. Endoskopik retrog-
rad kolanjiopankreatografi de intrahepatik safra yollarinda ¢ok sayida
darlik ve dilatasyonlarla beraber ana koledok distalde darliga rastland.
Sklerozan kolanjitin diger nedenlerini ekarte edebilmek icin hastadan
immdinglobulin G4 calisildi ve sonu¢ 1.200 mg/dl olarak geldi. Bu so-
nugla otoimmdin kolanjiyopati tanisi kondu. Otoimmdin kolanjiyopati
intrahepatik ve/veya extrahepatik safra yollarinda darlik olan hastalar-
da ayirici tanida mutlaka akilda tutulmalidir. Stiphe edilen hastalarda
immtnglobulin G4 tarama amagl kullanilabilir. Otoimmdin kolanjiyo-
patinin tani ve tedavisi hastalari ilerleyen zamanda siroz veya gereksiz
cerrahiden koruyacaktir.

Anahtar kelimeler: Otoimmtin kolanjit, primer sklerozan kolanjit

GiRiS

Otoimmtun kolanjiyopati, diger isimleri immtuinglobulin
(Ig) G4 iliskili kolanjiyopati ve 1gG4 iliskili sklerozan kolan-
jit (IgG4-SK) olarak bilinen, safra yollarini etkileyen immtin
sistem iliskili bir kolanjit tipidir. Bu hastalik histopatolojik
olarak safra yollarinin lenfoplazmositer hticrelerle infilt-
rasyonu ve ylksek IgG4 duzeyleri ile karakterizedir (1).
Otoimmtun pankreatit siklikla 1gG4-SK iliskilidir, bununla
beraber hastalarin az bir kisminda IgG4-SK tek basina da
gorilebilir (2).

lgG4-SK'de darliklar safra yollarinin farkl kesimlerinde
olabilir. Biz burada sarilikla basvuran, kolanjiyogramda
primer sklerozan kolanjit (PSK) benzeri gérinim izlenen
ve tanisi 1IgG4-SK olarak konulan hastamizi sunduk.

OLGU SUNUMU

Altmis dokuz yasinda kadin hasta hastanemize halsizlik,
kasinti ve sarilikla basvurdu. Basvuru esnasinda hastanin
laboratuvar parametreleri alanin aminotransferaz (ALT):
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Autoimmune cholangiopathy or IgG4-related sclerosan cholangitis is
an immune- mediated type of cholangitis. Autoimmune pancreatitis is
frequently associated with this condition. However, in a minority of
patients, autoimmune cholangiopathy exist alone. A 69- year-old fe-
male patient was admitted to our hospital with fatigue, pruritus, and
jaundice. There were multiple strictures and dilations in the intrahepatic
biliary tree with stricture in the distal part of the common bile duct. To
exclude other causes of sclerosan cholangitis, IgG4 was studied. The
1gG4 titer was 1200 mg/dl; therefore, the diagnosis was autoimmune
cholangiopathy. Autoimmune cholangiopathy must be investigated in
patients with biliary strictures in either the intrahepatic or extrahepatic
bile ducts. IgG4 can be used to screen for autoimmune cholangitis. Di-
agnosis and treatment of this condition prevents patients from cirrhosis
and unnecessary surgery.

Key words: Autoimmune cholangiopathy, primary sclerosan cholan-
gitis

84 U/L (normal: <50), aspartat aminotransferaz (AST):
199 U/L (normal: <50), gama glutamil transpeptidaz
(GGT): 862 U/L (normal: <55), alkalen fosfataz (ALP):
488U/L (normal:<195), total bilirtibin: 6,3 mg/dl (nor-
mal: 0,3-1,2) ve direk bilirubin: 3,6 mg/dl (normal:0-0,2)
olarak izlendi. Ultrasonografisinde intrahepatik safra yol-
larinda dilatasyon izlenilen hastaya endoskopik retrograd
kolanjiopankreatografi (ERCP) planlandi. ERCP esnasinda
hastanin kolanjiyografisinde intrahepatik safra yollarinda
multipl darlik ve darlik proksimalinde dilatasyonlar izlendi,
beraberinde distal koledokta da darlik vardi (Resim 1).
Koledok distalindeki darliktan dolayi yapilan firca sitoloji-
si negatif geldi. Darlik etiyolojisini arastirmak icin yapilan
endoskopik ultrasonografide (EUS) pankreas parankimi
bal petegi gérinimde olup pankreas kanali inceydi. Ay-
rica pankreas basinda kitle benzeri bir gérinim izlendi.
EUS esliginde pankreastaki bu gériinimden alinan biyop-
si de benign geldi. Sklerozan kolanjitin diger nedenleri-
ni dislamak icin hastadan 1gG4 calisildi. 19G4 icin sonug
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AKPINAR ve ark.

1.200 mg/dl olarak geldi. Béylece hastaya IgG4-SK tanisi
konulmus oldu. Hastaya ivedi bir sekilde prednizolon 40
mg/guin ve ursodeoksikolik asit 1.200 mg/gtin dozunda
baslandi. Tedavi altinda hastanin sikayetleri geriledi ve bi-
lirtibin, ALP ve GGT degerleri dustu. Tedavinin ikinci ayin-
da 1gG4 dtizeyi 200 mg/dl olarak &lcuildd. ikinci ERCP'de
intrahepatik safra yolundaki darliklarda ve distal koledok-
taki darlikta anlamli iyilesme tespit edildi (Resim 2).

Resim 1. intrahepatik safra yollarinda presitenotik dilatasyonla-
rin eslik ettigi multipl darliklar. Ayni zamanda koledok distaldeki
darlik da gortilmekte.

Resim 2. Steroid tedavisi sonrasinda intrahepatik safra yollarin-
daki darliklar belirgin olarak dtizeldi.
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IgG4-SK hastaliginin gercek prevalansi belli degildir. Er-
keklerde kadinlara kiyasla 3 kat daha sik izlenen hasta-
igin ortalama gorulme yasi 69'dur (3). Cogu hastada
IgG4-SK otoimmln pankreatitle beraber gérdiltir. Hastalik
klinikte kendisini halsizlik, sarilik, kasinti bulgulari ile g&s-
terir (4). Laboratuvar bulgusu ALP, GGT ve bilirtibinler-
de yukselmedir. IgG4 dtizeyinin yuksekligi hastaligin en
6nemli laboratuvar bulgusudur. 1gG4'tin 135 mg/dl’'den
ylksek olmasi IgG4-SK icin %100 spesifik kabul edilir (5).
Histolojik olarak hastalarin safra yollarinda lenfoplazmosi-
ter infiltrasyon ve fibrozis izlenir (6).

Biliyer darligi olan hastalarda ayirici taniya bir cok benign
ve malign hastaliklar girer. Koledok distalindeki darlik-
larda malign nedenlerden pankreas kanseri, ampuller
tdmdrler ve distal yerlesimli kolanjiyokarsinom akla gelir.
Ortak safra kanali proksimalinde yerlesik darliklarda ise
Klatskin timoru ilk akla gelen malignitedir. Darliklar hem
intrahepatik ve hem de ekstrahepatik safra yollarinda
yaygin olarak gérdiltiyorsa primer sklerozan kolanjit ayirici
tanida ilk siralarda gelir (7).

Gegen yillarda safra yollarindaki tutulum yeri ve paterni
dikkate alinarak dért farkli 1gG4-SK tanimlanmistir (8).
Tip-1 koledok distalde izole darlikla karakterli olup kro-
nik pankreatit, pankreas kanseri ve kolanjiyokarsinomla
ayiric tanisi yapiimalidir. Tip-2'de stenotik darliklar hem
intrahepatik hem de ekstrahepatik safra yolunda olup
bu nedenle PSK ile ayirici tanisi yapilmalidir. Tip-2 kendi
icinde iki alt gruba ayrilir. Tip 2a’'da intrahepatik safra yol-
larindaki darliklarin proksimalinde dilatasyon varken Tip
2b’'de darlik proksimalinde dilatasyon yoktur. Tip-3, hiler
bélgede ve koledok distalinde darlikla karakterlidir. Tip-
4'te ise darlik sadece hiler bdlgede lokalizedir. Tip-3 ve
Tip-4 1gG4-SK'nin, darliklarin yerlesim lokalizasyonundan
dolayr mutlaka kolanjiyokarsinomla ayirici tanisi yapilma-
lidir. Kolanjiyografik bulgular itibariyle hastamiz Tip 2a
IgG4-SK kabul edildi.

Steroidler IgG4-SK icin temel tedavi ajanidir. Steroid teda-
visine darliklarin yaniti ekstrahepatik safra yollarina kiyas-
la intrahepatik safra yollarinda daha fazladir. Ne yazik ki
steroid tedavisinin kesilmesiyle beraber siklikla relaps gé-
rlir. 1gG4-SK ile otoimmuin pankreatitin beraber olmasi
tedavi sonrasi relaps riskini artirmaktadir (8).

Sonug olarak safra yollarinin intrahepatik ve/veya eks-
trahepatik kisimlarinda darlik veya darliklar tespit edilen
hastalarda 1gG4-SK mutlaka akilda tutulmalidir. IgG4 stp-
he edilen hastalarda tarama icin kullanilabilir. IgG4-SK'in
uygun tanisi ve tedavisi hastalari gereksiz cerrahiden ve
siroza ilerleyisten korur.
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