BOLUM 21 | Hepatopankreatobiliyer Cerrahi Hastaliklar

21.3. Primer Sklerozan Kolanjit

Primer sklerozan kolanjit (PSK), bilinmeyen
nedenlerden dolay1 biliyer agacin multifokal
daralmasina yol agan, intra ve ekstrahepatik
safra yollarinin inflamasyonu ve fibrozu ile
karakterize, kronik ilerleyici bir kolestatik ka-
raciger hastaligidir. PSK hastalarin ¢ogunda
siroz ve portal hipertansiyon ile sonuglanir.

Erkeklerde 2 kat daha sik goriliir ve genel-
likle 40 yas civarinda tani alir. Toplumda olduk-
¢a nadir gorilir (1/100.000/y1l).

PATOFizYOLOJi

PSK etiyolojisi tam olarak bilinmemekle bir-
likte genetik yatkinlik, ¢evresel bir antijene
maruz kalma ve bu uyariy: izleyen anormal
immiinolojik yanit hastaligin olusumun-
da etken olabilir. PSK’li hastalarin yakla-
stk %70’inde inflamatuar bagirsak hastalig
vardir. Bunlarin %80’i iilseratif kolit ve %20
si Crohn hastaligidir. Diger yandan iilsera-
tif koliti olan hastalarin yaklasik %5-10’una
PSK eslik eder.
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Hakan SOZEN'

Primer sklerozan kolanjit inflamasyon,
tibrozis ve kolestaz ile karakterizedir. PSK’nin
patogenezinde kalitsal ve ¢evresel faktorler rol
oynamaktadir. Tanimlanamayan bir cevresel
etki sonrasi genetik olarak yatkin hastalarda,
kolanjiyositlerde (safra kanallarin1 kaplayan
hiicrelerde) olusan kronik hasar biliyer infla-

masyon ve fibrozise neden olur.

PSK hastalarinin biiyiik kisminda antinétro-
fil sitoplazmik antikorlar (ANCA), antikardioli-
pin (aCL) antikorlar1 ve antiniikleer antikorlar
(ANA) yiiksektir. HLA allelleri A1, B8 ve DR3
prevalanslar1 PSK hastalarinda artis vardir. Bu
genlere sahip bireylerde hastaligin gelisme riski
daha yiiksektir.

PSK’l1 hastalarin %10 ila %20’sinde kolanjio-
karsinom gelisir. Bu nedenle PSK premalign bir
hastalik olarak kabul edilir.

Safra yollar1 travmalar1 ve cerrahi girisimler
sonucu gelisen kolestaz ve sonrasinda olusan
inflamasyon ve fibrozis parankim hasar1 ve is-

kemik degisiklikler de olusturabilir. Bu durum
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PSK tanisi i¢in tani kriterleri sunlari icerir:
1. Alti aydan uzun siiredir devam eden artmais
serum alkalin fosfataz seviyesi

2. MRCP veya ERCP kullanilarak saptanan
safra kanali darliklarinin kolanjiyografik

bulgular:

3. Sekonder sklerozan kolanjit nedenlerinin
dislanmast

TEDAVI

Primer sklerozan kolanjit (PSC) i¢in stan-
dart, kanitlanmis bir tedavi yoktur. Medikal
tedavi semptomlar: tedavi etmeyi ve komp-
likasyonlar1 yonetmeyi amaglar. Immuno-
supresifler, selatorler (safra tuzlari baglayici
ilaglar) (6rnegin, kasinti icin kolestiramin)
ve steroidler hastalik stirecini kontrol etmek-
te kullanilir. Hasta sik laboratuvar testleri ile
ve komplikasyonlar yoniinden dikkatle takip
edilmelidir.

Karaciger transplantasyonu, 5 yilda %85 ve
10 yilda %70 olarak bildirilen transplantasyon
sonrasi sagkalim oranlari ile tek tedavidir. Has-
tanin karaciger nakline uygunlugu siiratle belir-
lenmeli ve uygunsa hastaya énerilmelidir. IBH
gelisme riski, transplantasyondan sonra bile
devam eder. Transplantasyon sonrasi kompli-
kasyonlar arasinda PSK niiksii (5 y1l i¢in %25),
IBH aktivitesinin kotiilesmesi ve de-novo IBH
olusumu yer alir.

AYIRICI TANI

PSK’nin ayiric1 tanisi konjenital hastaliklar:
(ornegin, Caroli hastaligi, koledok kistleri)
ve kollajen vaskiiler hastaliklar1 olan hasta-
larda (6rnegin, sistemik lupus eritematozus,
romatoid artrit, sistemik skleroz) gelisen se-
konder kolanjiopatiyi igerir. Infiltratif hasta-
liklarla (6rnegin, mediastinal fibrozis, Riedel
tiroiditi, eozinofilik kolanjit, histiositoz X)
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veya cesitli enfeksiyonlardan, ozellikle ba-
g1s1klig1 baskilanmis hastalarda, tekrarlayan
kolanjitin kendisinden kaynaklanan enfeksi-
yoz nedenler, safra kanalinin PSK benzeri bir
goriinimiine yol agan ¢ok odakli karaciger
apselerine neden olabilir.

En 6nemli ayiric1 tani kolanjiokarsinomdur.
CA 19-9 diizeyi 130 U/mLnin iizerinde ise akla
gelmelidir. Fir¢a sitolojisi (endoskopik veya per-
kiitan transhepatik) ile tani konur.

Ayirict Tanilar

» Karin Damar Yaralanmalar1
» Akalkiiloz Kolesistit

» Otoimmiin Hepatit

» Safra Kanali Darliklar1

» Safra Kanali Tiimorleri

»  Safra tikaniklig

» Biliyer Travma

» Kolanjiokarsinom

» Kolanjit

» Ortak Safra Kanali Taslar1

» Safra kesesi kanseri

»  Safra taglar1 (kolelitiazis)

» IgG4 Kolanjit

» Mirizzi Sendromu

» Pankreas Nekrozu ve Pankreas Apsesi
» Papiller Timorler

» Primer Biliyer Kolanjit (Primer Biliyer Si-
roz)
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