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IGG4 iLiSKiLI OTOIMMUN
PANKREATIT

Otoimmiin pankreatit (OIP), klinik olarak pank-
reas Kitlesi olsun veya olmasin tikanma sariligs ile
kendini gosteren, histolojik olarak lenfoplazmosi-
tik infiltrat ve fibrozis ile giden, terapétik olarak
steroidlere dramatik yanit ile karakterize pankre-
atit formudur (1). OIP tip 1, tip 2 ve son dénem-
de tanimlanan immiin kontrol noktas: inhibitor
tedavisi (ICI-K) tarafindan indiiklenen otoimmiin
pankreas hasari; tip 3 olmak {izere 3 alt tipi mev-
cuttur (2). IgG4 ile iliskili hastaliklarin prototipi
olan Tip 1 OIP, bu grubun tipik bir érnegidir ve
OIP alt tipleri arasinda en yaygin olanidir (3,4).

Epidemiyoloji

Otoimmiin hastaliklara yatkinlikta, ozellikle X
kromozomunun 6nemli rol oynayabilecegi diisii-
niilmektedir (5). Buna ragmen yapilan ¢alisma-
larda IgG4 iliskili pankreatit vakalar1 erkeklerde
kadinlara oranla 2 kat fazla gortilmektedir (6,7).
OIP, patolojik ve klinik 6zelliklerinde bolgesel
ve etnik farklhiliklar ile tim diinyada yaygindir.
2016 yilinda Japonya'da tiilke c¢apinda yapilan
caligmada IgG4 iliskili pankreatit olarak ayrilmasa

bile genellenebilir seklinde OIP tanili 13436
hastada erkek kadin cinsiyet oran1 2.94, prevalansi
100.000 kiside 10.1 geklindedir. Tan1 7-8. dekatta
konulmustur (8). Italya’da bildirilen OIP vakalari
incelendiginde, Tip 1 OIP’nin erkeklerde %71 ora-
ninda goriildigli ve ortalama tan1 yasinin 62,5 ol-
dugu belirlenmistir (9). Avrupada Tip 1 OIP tanisi
alan hastalarin %69’unu erkekler olusturmakta ve
ortalama tani yag1 57 olarak bildirilmektedir. Bu
bulgular, Asya tilkelerine kiyasla daha geng bir yas
grubunu yansitirken, cinsiyet dagiliminin da daha
dengeli oldugunu gostermektedir (10).

Patofizyoloji

IgG4 iliskili OIP patofizyolojisi tam olarak net-
lesmemistir. Yapilan calismalarda Toll Like Re-
septorlerinin (TLR) pankreasta agirt ekspresyonu
ozellikle interlokin-33 (IL-33) ireten CD163+M2
makrofajlarinda TLR-7 ekspresyonu saptanmuistir.
IL-33 fibrobaslatlarin aktivasyonu ile fibroz gelisi-
minde etkilidir. Plazmositoid dendritik hiicreler
(pDH’ler) tip 1 interferonlarin (IFN-1) ana hiic-
resel kaynagidir. IFN-1’in diizenlenmemis tiretimi
OIP’nin altta yatan nedenlerindendir. IFN-1’in sti-
miilasyonu ile IL-33 tiretildigi gosterilmistir (11).
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Ozofagus

Ozofagus nadir goriilen bir tutulum yeri olmakla
birlikte Disfaji,
odinofaji ve genellikle kilo kayb: semptomlar1

olgu sunumlar1 mevcuttur.
yapan tlserasyon, darlik veya kitle lezyonlari ile
bagvuran hastalarda saptanmistir. Lezyonlarda
patolojik olarak yogun IgG4 pozitif plazmositlerin
varlig1 taniyr dogrulamigtir. Steroid tedavisine iyi

yanit vermektedir.

Mide

IgG4 iliskili gastrit yeni tanimlanmaya baslanan,
nadir goriilen, karin agrisy, kilo kaybi, anemi gibi
nonspesifik klinik ve kitle, fokal duvar kalinlasma-
s1, nodiiler lezyonlar, iilser gibi goriintiileme bul-
gulari ile gelen bir hastaliktir. Diger IgG4-1H’lara
benzer sekilde erkeklerde kadinlardan daha faz-
la gortilmektedir. Genel olarak gastrointestinal
stromal tiimor, helikobakter pyloriye bagli ilser
ve submukozal tiimorlerle karigmaktadir. Vaka-
larin biyiik ¢ogunlugunda serum IgG4 seviyesi
yitksek bulunmugtur. Hastalarda doku tanisinda
IgG4 pozitif plazmasitler goriilmistiir. Vakalarin
cogunlugunda hastalar steroid tedavisine yanit
verdigi gorilmistiir. Lezyonlarin prekanseroz
olup olmadig: tartigmalidir. Lezyonlarin malignite
stiphesinde tedavi cerrahidir (66).

Kolon

Mide gibi, zaman zaman OIP hastalarinda kolon
mukozasinda IgG4+ plazma hiicreleri tarafindan
infiltrasyon bulunur, ancak bu infiltrasyon yogun
fibroz veya obliteratif flebitis olmadan gerceklesir.
OIP hastalarinda kolonik polipozis de tanimlan-
mis olup, steroid tedavisinden sonra poliplerde
belirgin bir azalma gézlenmistir. IgG4-IH'in diger
belirtileri arasinda, ¢ekum ve sigmoid kolonda yo-
gun IgG4+ plazma hiicreleri infiltrasyonu ile bir-
likte, diger organlarda hastalik olmadan skleroz ve
sinirl nodiiler lezyonlar bulunmaktadr.

Sklerozan Mezenterit

Ince bagirsagin mezenterini cesitli derecelerde li-
podistrofi, inflamasyon, fibroz ve nekroz ile kap-
sayan nadir ve kronik bir bozukluktur. Idiopatik
veya gecirilmis abdominal cerrahi, neoplazmlar
veya otoimmiin hastaliklar ile iliskilendirilmistir.
IgG4-IH ile ilgili varyantinda, genellikle mezente-
rik damarlar1 igine alan ve daraltan sismis bir kitle-
sel lezyon olarak ortaya cikar. Bu mezenterik kitle,
OIP lezyonlart ile bitisik olarak meydana gelebilir
ve daha nadiren, sklerozan kolanjit veya retrope-
ritoneal fibroz ile de birlikte goriilebilir. Bagirsak
looplarina infiltre olabilir ve kismi veya tam bagir-
sak tikanikligina neden olabilir (3).
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