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Giris ve Amag: Primer sklerozan kolanjit benzeri kolanjiyograma ne-
den olan durumlar; safra yollarinda obstruktif, toksik, iskemik patoloji-
lere neden olan durumlar ve neoplastik hastaliklar olarak sayilabilir. Biz
burada primer sklerozan kolanjit benzeri kolanjiyograma sahip 14 ol
quya ait verileri sunmayr amacladik. Gere¢ ve Yéontem: Ocak 2006 -
Kasim 2010 yillari arasinda klinigimizce takip edilen veya endoskopik
retrograd kolanjiyopankreatografi Unitemize dedgerlendirme amacgl
génderilen primer sklerozan kolanjit benzeri kolanjiyograma sahip 14
hastaya ait bulgular ve seyir degerlendirildi. Bulgular: Hastalarin orta-
lama yasi 56.36+15.93 idi ve 5i (%36) kadindl. 12 hastada (%86) alt-
ta yatan malignite séz konusu iken (karacigere metastaz yapmis diger
organlara ait malignitesi olan 9 hasta ve primer hepatobiliyer sistem
malignitesi olan 3 hasta) diger 2 hastanin birinde tlberkiloza bagh
grantlomatéz hepatit, digerinde ise biliyer sistem tutulumunun da es-
lik ettigi sistemik Exophiala dermatitidis enfeksiyonu s6z konusuydu.
Tim hastalarin 11'inde (%78.5) temel bulgu ikter iken, bunlarin 5’in-
de iktere agri ve/veya kasinti eslik ediyordu. Iki hastada ise malignite
56z konusu olup bunlarda yalnizca kan biyokimyasinda ve ultrasonog-
rafik degerlendirmede kolestaz lehine bulgular saptanmisti. Kolanjit ile
basvuran yalnizca bir hasta mevcuttu ve bu hastaya sistemik mantar
enfeksiyonu tanisi konulmustu. Primer sklerozan kolanjit benzeri ko-
lanjiyogram saptanan tim hastalara endoskopik retrograd kolanjiyog-
rafi ile endoskopik biliyer drenaj tedavileri denenmisti. Malignitesi olan
hastalarin 7'si (%58.3) endoskopik girisim sonrasi kolanjit ve buna se-
konder gelisen septik komplikasyonlarla kaybedilirken, tiberktloz ve
Exophiala dermatitidis enfeksiyonu olan hastalarda altta yatan hastalr-
gin medikal tedavisi ile kontrol kolanjiogramlarinda belirgin dizelme
gozlendi. Sonug: Sonuglarimiza gére primer sklerozan kolanjit benze-
ri kolanjiyogramli hastalarin blyik ¢cogunlugunu, karacigere metastaz
yapmus diger organ malignitelerine sahip hastalar olusturmaktadir. Ka-
racigere, primer sklerozan kolanjit benzeri kolanjiograma neden ola-
cak sekilde metastaz yapmis veya primer hepatobiliyer maligniteli olgu-
larda, endoskopik retrograd kolanjiyografi araciligiyla yapilacak endos-
kopik drenaj tedavileri tabloyu daha da kéttlestirebilir. Oncelikle dre-
naja en uygun safra kanalinin saptanmasi agisindan manyetik rezo-
nans kolanjio- pankreatografik inceleme uygun olabilir.
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Background and Aims: The conditions causing primary sclerosing
cholangitis-like cholangiogram are pathologies of the biliary tract due
to obstructive, ischemic or toxic events and neoplastic diseases. We ai-
med to discuss the data of 14 patients with primary sclerosing cholan-
gitis-like cholangiogram in this report. Materials and Methods: In
this report, the demographic, clinical and follow-up data of the pati-
ents with primary sclerosing cholangitis-like cholangiogram who were
either followed in our clinic or were referred to our endoscopic retrog-
rade cholangiopancreatography unit for further investigation between
January 2006 and November 2010 are evaluated. Results: The mean
age of the 14 patients was 56.36+15.93 years, and 5 (36%) were fe-
male. In 12 patients (86%), the underlying causes of the pathology
were malignancies with liver metastases, in the remaining 2 patients,
the causes were granulomatous hepatitis secondary to tuberculosis (n:
1) and systemic Exophiala dermatitidis infection with biliary involve-
ment (n: 1). In 11 (78.5%) of the patients, the main symptom was ic-
terus, and in 5 of these patients, pruritus and/or pain was accompan-
ying. In 2 patients with malignancy, only biochemical analysis and ul-
trasonographic findings revealed cholestasis. One patient referred
with cholangitis was diagnosed as systemic fungal infection. In all pa-
tients with primary sclerosing cholangitis-like cholangiogram, endosco-
pic biliary drainage was attempted by endoscopic retrograde cholan-
giography. After endoscopic approach, 7 (58.3%) of the patients with
underlying malignancy died due to cholangitis and secondary septic
complications, but in the patients with tuberculosis and Exophiala der-
matitidis infection, follow-up cholangiograms revealed improvement
with medical therapy of the underlying diseases. Conclusions: In pa-
tients with liver metastases causing primary sclerosing cholangitis-like
cholangiogram, endoscopic drainage by endoscopic retrograde cho-
langiography worsens the clinical condition. In order to determine the
optimal biliary duct suitable for drainage, magnetic resonance cholan-
giopancreatographic evaluation should be performed. The underlying
disease should be treated whatever the cause.

Key words: Primary sclerosing cholangitis-like cholangiogram, endos-
copic treatment, course
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éZTA.S ve ark.

GiRiS

Primer sklerozan kolanjit (PSK); intrahepatik ve/veya eks-
trahepatik safra yollarinin fibrozisle karakterize inflama-
tuvar destriksiyonuna bagl olarak sirasiyla; safra stazi,
hepatik fibroz ve nihai olarak siroza neden olan ve trans-
plantasyon gerektiren bir kronik kolestatik karaciger has-
taligidir (1). Hastalarin ¢cok blylk bir kisminda eslik eden
inflamatuvar barsak hastaligi (IBH) varligi s6z konusudur
ve ¢cogu zaman IBH, PSK'dan 6nce ortaya ¢ikar (2). PSK
etiyolojisi tam olarak aydinlatlamamis olmakla birlikte
hastaligin patofizyolojisinde immunolojik bozukluklarin
olduguna dair giderek artan sayida kanitlar mevcuttur

(3).

Endoskopik retrograd kolanjiyografi (ERK), bugtn icin bi-
le PSK tanisinda standart tani yontemi olarak kabul edil-
mektedir (4). PSK'nin tipik karakteristik kolanjiyografik
bulgusu, safra yollarinda multifokal striktlr ve ektaziler-
dir. Normal veya normale yakin safra yollari ile post-ste-
notik dilatasyon alanlari arasina serpistiriimis darlik alan-
lart s6z konusudur. Bu gorinim biliyer adacta tipik ola-
rak, “beaded” dizilmis tespih taneleri gérinimi olarak
ifade edilir. Daralmig segment genellikle kisa, anndler ve-
ya bant benzeri gériinimdedir (5). Diger taraftan PSK ta-
nisinda bahsi gecen ERK bulgularinin yaninda, benzer ko-
lanjiyografik bulgulara neden olan hastaliklarin da ekarte
edilmesi gereklidir (5).

ERK'da PSK benzeri kolanjiyograma (PSKBK) neden olan
klinik durumlar -ki bu durumlari sekonder sklerozan ko-
lanjit olarak da isimlendirilmektedir- genel olarak; koledo-
kolitiyazis, biliyer enfeksiyonlar, otoimmin pankreatit,
cerrahi striktlr gibi obstriktif nedenler, intra-arteriyel
floksilridin, formaldehid veya hipertonik tuz uygulamala-
ri gibi toksik nedenler, nakil sonrasi hepatik arter okllz-
yonu veya vaskller travmaya badl gelisen iskemik ne-
denler, kolanjiyokarsinom (KSK), hepatosellller kanser
(HSK) veya metastatik kanserler gibi neoplastik durumlar
olarak sayilabilir (5-14).

Biz de, ge¢mis yillarda tnitemizde ERK yapilip PSKBK sap-
tanmis olan olgulara ait verileri degerlendirmeyi amacla-
dik.

MATERYAL VE METHOD

Ocak 2006 - Kasim 2010 yillar arasinda Turkiye YUksek
ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Gastroenteroloji Kli-
nigi'nde takip edilen veya Dog. Dr. Burhan Sahin ERCP
Unitesi'ne degerlendirme amacl gonderilen, ERK'da
PSKBK saptanan 14 hastaya ait veriler geriye donuk de-
gerlendirildi. Hastalarin demografik ve klinik &zellikleri,
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basvuru sikayetleri, varsa altta yatan hastaliklari, ERK bul-
gulari, yapilan endoskopik girisim veya girisimler ve klinik
seyirle ilgili veriler kaydedildi. Hastalarin ortalama yasi
56.36+15.93 idi ve 5'i (%36) kadindi. 12 hastada (%86)
altta yatan malignite s6z konusu iken, (karacigere metas-
taz yapmis diger organlara ait malignitesi olan 9 hasta ve
primer hepatobiliyer sistem malignitesi olan 3 hasta) di-
ger 2 hastanin (%14) birinde tiberkiloza bagh grandilo-
matdz hepatit, digerinde ise biliyer sistem tutulumunun
da eslik ettigi sistemik Exophiala dermatitidis enfeksiyonu
s6z konusuydu. TUm hastalarin 11'inde (%78.5) temel
bulgu ikter iken, bunlarin 5'inde iktere agri ve/veya ka-
sinti eslik ediyordu. iki hastada ise malignite s6z konusu
olup bunlarda yalnizca kan biyokimyasinda ve ultraso-
nografik degerlendirmede kolestaz lehine bulgular sap-
tanmisti. Kolanjit ile basvuran yalnizca bir hasta mevcut-
tu ve bu hastaya sistemik mantar enfeksiyonu tanisi ko-
nulmustu.

BULGULAR

14 PSKBK'li olgunun 12'sinde, (%86) karacigere PSKBK'a
neden olacak sekilde metastaz yapmis altta yatan malig-
nite ve primer hepatobiliyer sistem malignitesi mevcuttu.
(Tablo-1) Sirasiyla 3 hastada ileri evre mide karsinomu
(Ca), 2 hastada primeri bilinmeyen metastatik Ca, 2 has-
tada pankreas Ca, 1 hastada HSK, 1 hastada KSK, 1 has-
tada safra kesesi Ca, 1 hastada kolon Ca, 1 hastada da
mesane Ca Oykist mevcuttu. HSK, KSK ve safra kesesi
Ca’'li hastalarda tani perkitan ve/veya intraoperatif ali-
nan karaciger biyopsileri ve kolesistektomi materyalinin
histopatolojik incelemeleri ile konulmustu. Benzer sekilde
primeri bilinmeyen metastatik Ca’li hastalarda da tani ka-
racigerde saptanan lezyonlardan alinan perkitan biyop-
silerle konulmustu. Diger hastalarda ise primer malignite
tanisi, ilgili organ sisteminden alinan doku biyopsileri ile
konulmus olup, karaciger metastazlari ise, ya es zamanli
yapilan bilgisayarli tomografi incelemelerinde ya da takip
bilgisayarli tomografilerinde karacigerde metastaz du-
siindiren lezyon/lezyonlar saptanmasi ile konulmustu.

12 hastanin disindaki 2 hastanin birinde tiberkiloza
bagli grantlomatdz hepatit, digerinde ise biliyer sistem
tutulumunun da eslik ettigi sistemik Exophiala dermatiti-
dis enfeksiyonu s6z konusuydu. 24 yasindaki kadin has-
ta kolanjit tablosu ile klinigimize basvurmus olup fizik
muayenesinde ikter, servikal lenfadenopati, splenomega-
li mevcuttu. Hastaya yapilan servikal lenf nodu eksizyonu
ve karaciger biyopsisinin her ikisinde de, mantar hifleri ve
sporlari saptanmakla birlikte ERK esnasinda alinan biliyer
sUrlntlndn direkt incelemesinde de benzer bulgular g6-
ruldu. Ayrica, biliyer sirlntu kulttrlerinde mantar lehine



Primer sklerozan kolanjit benzeri kolanjiyogramlar

Tablo 1. Olgularin klinik dzellikleri

Yapilan ERK Aracili Girisim  Seyir

Hasta Yas Cins

Primer Hastalk

Basvuru Sikayeti

1 32 E  Metastatik mide Ca Sarilik EST Kolanjit nedeniyle eksitus

2 62 E  Metastatik mide Ca Sarilik, agri EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

3 67 E  Metastatik mesane Ca Sarilik EST + sag dala NBD Eksitus

4 85 E  Primeri bilinmeyen Ca Sarilik EST Eksitus

5 67 K Metastatik pankreas Ca Sarilik, agri EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

6 58 E  Metastatik mide Ca Kolestaz enzimlerinde ylkseklik  EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

7 24 K Sistemik mantar Kolanijit EST, tekrarlayan balon Oral antifungal tedavi ve
enfeksiyonu dilatasyonlari + stent ERK aracili tedavilerle

uygulamalari klinik iyilesme

8 45 K Tuberkiloz, granilomatéz  Sarilik, kasinti EST + sol dala NBD Anti-tbc tedaviyle klinik
hepatit dlzelme

g 74 E  Primeri bilinmeyen Ca Sarilik EST + sag dala NBD Eksitus

10 56 K Kolanjiyoselliler Ca Kolestaz enzimlerinde ylkseklik EST + balon dilatasyon + NBD  Eksitus

11 50 E  Hepatoselliler Ca Sarilik, agri EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

12 68 E  Metastatik kolon Ca Sarilik EST + NBD Eksitus

13 65 K Metastatik pankreas Ca Sarilik EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

14 72 K Safra kesesi Ca Sarilik EST + sag dala NBD Kolanjit nedeniyle eksitus

ERK: Endoskopik retrograd kolanjiyografi, Ca: Karsinom, EST: Endoskopik sfinkterotomi, NBD: Nazobiliyer drenaj.

siyah-kahverengi kolonizasyon saptanip DNA sekans ana-
lizleri ile Exophiala dermatitidis enfeksiyonu tanisi konul-
mustu. 43 yasindaki sarilik ve kasinti ile basvuran kadin
hastada ise fizik muayenede, iktere ilave olarak servikal
lenfadenopati saptanmis olup, yapilan karaciger biyopsi-
sinde Langhans hicrelerinin gortldigu kazeifiye grant-
lom bulunurken, servikal lenf nodu eksizyonunun ince-
lenmesinde aside direncli basiller iceren grantlomlar gé-
riimdstl ve hastaya tuberkiloz tanisi konulmustu. Diger
taraftan hastadan alinan biliyer strtintinin taberklloz
polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile degerlendirmesi ise
negatif sonuglanmisti.

TUm hastalara ERK ile endoskopik biliyer drenaj tedavile-
ri denenmisti. (Resim 1-A,B) Malignitesi olan hastalarin
7'si (%58.3) endoskopik tedavi sonrasi kolanjit ve buna
sekonder gelisen septik komplikasyonlarla kaybedilirken,
tdberklloz ve Exophiala dermatitidis enfeksiyonu olan
hastalarda, altta yatan hastaligin medikal tedavisi ile kon-
trol kolanijogramlarinda belirgin dizelme gozlendi. (Re-
sim 2-A,B). Geriye kalan 5 maligniteli hasta hastane disin-
da eksitus olmustu ve 6lim nedenleri tam olarak ortaya
konulamadi.

TARTISMA

Galismamizda PSKBK sahip 14 hastanin 12'sinde sebep
malignite iken 2 hastada neden sistemik enfeksiyondu.
Terada ve arkadaslarinin yaklasik 2 dekat énce yapmis ol

duklar calismada, arastirmacilar 154 karaciger otopsi
materyalinde kolanjiyogramla PSK benzeri gortiniim sikli-
gini arastirmislardir (6). Bu calismada HSK ve/veya siroz-
lu 6 hastanin karacigerinin 4'tnde (%67), HSK'li 1 hasta-
da (%100), eriskin tip polikistik bobrek ve karaciger has-
talikli 3 hastanin 2'sinde (%67), submasif hepatik nekroz-
lu 5 hastanin 2'sinde (%40), amiloidozisli 2 hastanin 1'in-
de (%50) ve intrahepatik yaygin trombozlu 1 hastada
(%100) PSKBK saptanmisti. Yine arastirmacilara gore da-
ha az siklikta olmakla birlikte metastatik karsinomlu 13
hastanin karacigerinin 3'lnde (%23) ve |6semi/lenfoma

Resim 1. Karacigere metastaz yapmis kese Ca tanili 62 yasinda er-
kek olgu. A; intrahepatik safra yollari incelendiginde, periferde da-
ralmis safra yollari ve bunlarin proksimalinde genis dallar seklinde
PSKB goriniim mevcuttu. B; sfinkterotomi yapilarak sag dala 7F na-
zobiliyer drenaj kateteri yerlestirildi.
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Resim 2. Sistemik Exophiala dermatitidis enfeksiyonu saptanan 24
yasinda kadin olgu A; Hilustaki darliga balon dilatasyonu uygulan-
masi sonrasl alinan kolanjiogramda 6zellikle sag intrahepatik safra
yollarinda PSKB gortinim B; Alti ay streyle oral antifungal tedavi kul-
lanimi sonrasinda hiler bolgede darlik devam etmekle birlikte sag in-
trahepatik safra yollarinda belirgin diizelme goéralda.

infiltrasyonlu 12 hastanin karacigerinin 2'sinde (%17)
PSKBK bulgulari mevcuttu. PSKBK saptanan bu karaci-
gerlerde histolojik degerlendirme ile intrahepatik safra
yollarinin; fibrozis, inflamatuvar infiltratlar, karaciger kist-
leri, kanser hicre infiltrasyonu, amiloid birikimi veya por-
tal trombi ile komprese oldugu gosterilmisti. PSKBK sap-
tanmayan karacigerlerde ise bu tir bulgulara rastlanma-
misti. Bu arastirmaya yonelik yapilan temel elestiri, otop-
si materyalinde yani iskemik-nekroza giden karacigerde
yapilan kolanjiyogram ve histolojik degerlendirmenin ne
kadar dogru oldugudur. Keza Altraif ve arkadaslari bu
calismayi temelde bu acidan elestirirken, biyopsi ile ispat-
lanmis sirozu olan kendi hasta gruplarinda (yasayan) ce-
sitli nedenlerle yapilan kolanjiogramlari incelemisler ve si-
rotik ve/veya HSK'i olan 24 hastanin 2 sinde (%8.1) tipik
olmamakla birlikte PSK distindiren bulgulara rastladikla-
rini 6ne strmdaglerdir. Diger taraftan bu 24 hastanin
19'unun (%77) kolanjiyograminda sirotik degisiklikler ile
uyumlu bulgular saptadiklarini ifade etmislerdir (7). Aras-
tirmacilar sirotik degisiklikler gdsteren kolanjiyogrami, ti-
pik “beaded” gérindmin saptanamamasi, minor duktal
duzensizlikler, duktuslarda budanmis gorinim ve safra
agacindaki opagin cabuk bosalmasi olarak tarif etmekte-
dir. Calisma bulgularimizi bu iki calisma ile karsilastirmak
mumkin gérinmemektedir. ClnkU biz PSKBK sahip has-
talarin verilerini degerlendirdik. Karacigere metastaz yap-
mis tim hastalara ya da tiim sirotik olgulara ERK yapilmis
olmasi durumunda herhangi bir karsilastirma imkani ola-
bilirdi ki endikasyon olmaksizin bu tir hastalara ERK ya-
pilmasi da s6z konusu degildir.
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Karacigere PSKBK'a neden olacak sekilde metastaz yapmis
maligniteli hastalarda ve PSKBK'a neden olacak sekilde ka-
raciger yayiimi gosteren primer hepatobiliyer maligniteli
hastalarda prognoz oldukca kotl goriinmektedir. Karaci-
ger metastazi olan hastalarin yaklasik %15'inde ikter go-
rilmektedir. Bu hastalarin %75'inden fazlasinda sariligin
nedeni hepatik veya periportal lenf nodu tutulumu nede-
niyle safra yollarina basi iken, diger hastalarda neden saf-
ra yollarinin direkt metastazi veya masif hepatik metastaz
nedeniyle gelisen karaciger yetmezligidir (15-17). Hepatik
metastazli olgularda saptanan PSK benzeri safra yolu degi-
sikliklerinin nedeni tam olarak anlasilamamistir. Karaciger
metastazi olan olgularin hemen tamaminda histolojik ola-
rak metastaza komsu safra duktuluslarinda proliferasyon
veya polimorfontikleer I6kosit infiltrasyonuna bagli gelisen
portal trakt 6demine bagli safra akisinin obstriksiyonu s6z
konusudur (18). Safra akisinin obstriksiyonu; safra yollari-
na timorln basisi veya safra yollarinin timéral invazyonu
nedeniyle olabilir. Obstriiksiyon suresi uzadikca safra yolla-
rinin proksimalinde, periduktal inflamasyon veya fibrozisle
karakterize ve PSKBK bulgularina neden olan sekonder
sklerozan kolanjit gelisimi de gdézardi edilemez (15).

Unitemizde degerlendirilen malign hastalarin hemen ta-
mami kolestaz bulgulari gelismeden veya laboratuvar
anormallikleri saptanmadan Once palyatif kemoterapi al-
makta olup, takip eden primer doktorlari tarafindan klini-
gimize yonlendirilmis hastalardi. Buradan yola ¢ikarak bu
hastalarda varsa biliyer obstriksiyonun ivedilikle ortadan
kaldiriimasi ve kemoterapinin devami hem hasta hem de
hastanin primer doktoru tarafindan arzulanmaktadir. An-
cak verilerimizden de anlasiimaktadir ki bu hastalarda dog-
rudan ERK yapilarak endoskopik drenaj tedavi denemeleri
tabloyu daha da kotilestirmektedir. Gercekte, malign ol-
gularin blylk bir kisminda kolanjiyogram alinmasi sonra-
sinda safra yollarinin mikrobiyal kontaminasyon riski nede-
niyle nazobiliyer drenaj kateteri yerlestiriimistir. Bununla
birlikte bu tir hastalarda ERK oncesi, drenaja en uygun
safra kanalinin saptanmasi agisindan manyetik rezonans
kolanjiyopankreatografik inceleme yapilmasi uygun olabi-
lir. Bu incelemenin sonucunda da hastanin islemden fayda
gorip gérmeyecedi konusunda 6ngdride bulunulabilir.

Benign durumlarda temelde altta yatan hastaligin tedavi-
si gereklidir. TUberklloz ve sistemik mantar enfeksiyonu
tanili hastalarimizda her ne kadar sistemik mantar enfek-
siyonlu hastada tekrarlayan endoskopik drenaj tedavileri-
ne devam edilse de altta yatan hastaligin tedavisi ile kli-
nik ve laboratuvar bulgular belirgin gerilemistir. Tuberk{-
lozlu hastada ise anti tlberkiloz tedavi sonrasinda en-
doskopik drenaj tedavisi ihtiyaci ortadan kalkmistir. Diger
taraftan bu hastalarin dogrudan PSK tanisi almalari da
s6z konusu olabilirdi. Bu nedenle bu tir hastalarda tam



oykul, detayll fizik muayene ve laboratuvar degerlendir-
melerinin yaninda rutin olarak karaciger biyopsisi ve bili-
yer slrlntl/biyopsi alinmasi onerilebilir.

Karacigere PSKBK'a neden olacak sekilde metastaz yap-
mis maligniteli hastalarda veya PSKBK'a neden olacak se-
kilde karaciger yayilimi gésteren primer hepatobiliyer ma-
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