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Primer Sklerozan Kolanjit ve Otoimmun Hepatit Ortiisme Sendromu: Bir yaslanma mi yoksa yashlik sorunu mu?
Primary sclerosing cholangitis and overlap features of autoimmune hepatitis: A coming of age or an ageist problem?
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Giris ve Amag: Otoimmun karaciger hastaliklari (OiKH), klinik pratigi tanimlayan (belirleyen) li¢ sendroma ayrilmistir:
i) kortikosteroid yanitli tekrarlayan-diizelen hepatit (OiH); ii) sklerozan orta-biiyiik safra kanali kolanjiti (PSK) ve iii)
lenfositik, granilomatoz, kiglk safra kanali kolanjiti (PBC). Bu siniflama farkh prezentasyonlarla her zaman
sorgulanabilir ve zaten dogasi geregi yan kantitatif/nitel klinik, laboratuvar, patolojik veya radyolojik bulgular
yorumlamaya dayanan hastalik ayirimi icin bu sorgulama kaginilmazdir. OiKH’lari bazen iki farkli ana grubun klinik,
biyokimyasal ve histolojik 6zelliklerini ayni anda veya hastalik siirecinde farkli zamanlarda sergileyebilir. Bu makalede
hem PSK hem de OiH’in biyokimyasal, serolojik ve histolojik belirtilerine sahip Primer Sklerozan Kolanjit/Otoimmun
Hepatit (PSK/OIiH) értiisme sendromunun dogal seyri tartisilmaktadir.

Tartisma: Cesitli calismalarda, PSK/OiH 6rtiisme sendromu olan hastalarin genc yaslarda OiH klinik ve histolojik
ozellikleri sergiledigi, immunsupresif tedaviye ragmen ileri yaslarda PSK kliniginin asikar hale geldigi gosterilmistir. Bu
durum pediyatrik yas grubunda otoimmun sklerozan kolanjit (OSK) olarak da adlandiriimakta ve bazilari bunun ayri bir
hastalik siireci oldugunu 6ne siirmektedir. Bize gére OSK ile PSK/OIH értiisme sendromu birbirinden farkh degildir,
daha ziyade en belirgin sekilde geng hastalarda ortaya gikan PSK’in inflamatuar fazini temsil ederler. Nihayetinde,
hastalik sonuglari, daha ileriki yaslarda goriilen klasik PSK fenotipine benzer kalir. Bu vakalarda immunsupresif tedavi
ile biyokimyasal diizelme saglansa da uzun vadedeki seyri klasik blyik kanal PSK seyrinden farkh degildir ve
transplantasyonsuz sagkalimda artma saglanamamistir. PSK/OIH o6rtiisme sendromunda immunsupresyonun
parankimal inflamasyonu yatistirabilecegi, ancak safra kanali hasarini ve fibrozisi etkilemedigi sonucuna ulasilabilir.
Ayni durum OSK denen grup icin de gecerlidir. OiKH’larinin dinamik dogasi geregi genc yaslarda immunsupresif tedavi
baslanan ve bu tedaviden fayda goren olgularda zamanla biliyer striktiran hastaligin asikar hale gelmesine ragmen
immunsupresif tedavide israrci olunmamalidir. Baslangigta immunsupresif tedavi baslanip kolanjiografik degisikliklerin
yakin takibi yapilarak PSK klinigi dominant hale geldikce immunsupresif tedavi azaltmasina gidilmelidir.

Sonug: PSK/OiH 6rtiisme sendromu, erken yaslarda OiH alevlenmesi seklinde prezente olabilir. Zamanla baskin bilesen
PSK haline gelir. immunsupresif tedaviler PSK’nin beklenen komplikasyonlarini engellememekte olup, tedavi ve takip
hastalik seyrinde revize edilmelidir.
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