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PRIMER SKLEROZAN KOLANJIT

Giris

Primer sklerozan kolanjit (PSK) safra agacinin
kronik fibroinflamatuvar hasar ile zarar gérme-
si sonucu olusan ve siklikla inflamatuar bagirsak
hastaligi (IBH) ile iliskili olan kolanjiyopatidir
(Resim 1). PSK’l1 hastalarin ¢ogunlugunda ko-
lanjiyografide fibrotik safra darliklar1 vardir, an-
cak az bir kisminda ise karaciger biyopsisinde
PSK’nin histolojik ozelliklerini gdsteren normal
kolanjiyografili kii¢tik kanal PSK izlenir, ek olarak
kiigiik bir ytizde de otoimmiin hepatit ile 6rtiisen
ozelliklere sahiptir (PSK-OIH). PSK otoimmiin
bir hastalik olarak kabul edilir. PSK’ye 6zgii Ulus-
lararasi Hastalik Siniflandirma (ICD)-10 tan1 kodu
"K83.00"tiir.

Tanimlar

1960’larin ortalarina kadar yaymlanan makale-
lerin ¢ogu vaka raporlariydi.1970’ler boyunca
endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi
(ERCP)'nin yaygin olarak uygulanmas: hastaligin
daha fazla taninmasina yol agt1 ve 1980de ABD,
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bir tanim olusturdu. Daha sonra PSK’nin kolan-
jiyokarsinom (CCA), kolon neoplazisi ve kiigiik
kanal (small-duct) PSK’nin alt fenotipleri, yitksek
immiinoglobulin G4 (IgG4) seviyelerine sahip
PSK ve otoimmiin hepatit “overlap sendromu” ta-
nimlamalar1 yapildi (1-8). PSK, intrahepatik ve/
veya ekstrahepatik safra yollarindaki inflamas-
yon, fibrozis ve orta ve biiyiik safra kanallarimin
daralmasi ile karakterize, etiyolojisi bilinmeyen,
kronik ilerleyici bir hastaliktir ve siklikla IBH ile
iligkili olan bir kolanjiopatidir. PSK’li hastalarin
¢ogunda kolanjiyogramda fibrotik biliyer darlik-
lar bulunurken, az bir kisminda normal bir ko-
lanjiyogramla karakterize edilen ancak karaciger
biyopsisinde PSK’in histolojik 6zellikleri bulunan
kiigiik kanal (small-duct) PSK’i vardir. Kiigiik bir
yiizdede otoimmiin hepatit ile (PSK-OIH) értiisen
ozellikler icerir. PSK hem erkek hem de kadin bi-
reyleri etkiler ve her yasta ortaya ¢ikabilir. PSK bir
otoimmiin hastalik olarak kabul edilir; ancak pa-
tofizyolojisi tam olarak anlasilamamigtir. PSK sik-
likla kolestatik karaciger hasari, siroz ve karaciger
yetmezligi ile sonuglanir ve transplantasyondan
sonra hastalarin %20-30’unda tekrarlayabilir. PSK
ayrica CCA ve kolorektal kanser (KRK) riskini de
onemli ol¢iide artirir (8). Su anda PSK igin etkili
bir tibbi tedavi yoktur. Biliyer darliklar1 tanimla-
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