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SKLEROZAN KOLANJITIS

Al Ozden*  Hamdi Aktan*#

Sklerozan kolanjitis safra yollarinm diffiiz yada segmanter sklerozu ile karak-
terlenen kronik, progressif, inflamatuvar bir hastaliktir. Bu hastaligm sekonder sek-
~ linin oldukga iyi bilinmesine karsin primer sekli iizerindeki tartigmalar halen de-
vam etinektedir. Bu konudaki tartismaya agiklik getirebilmek igin, literatiiriin iyi
bilinmesi ve olgularin belli bir protokol iginde takip edilmesinin gerekliligi tiim a-
rastiricilar tarafindan kabul edilmektedir. Ancak bu sekilde davranmakla konuyla '
ilgili literatiire katkida bulunabilecek olgu’larin saptanmasinin miimkiin oldugu bil~
“dirilmektedir (11,19). Bu nedenle sklerozan kolanjitis’e ait literatiir bilgisini sun-
mak istedik. ,

' Sklerozan Kolanjitis’e ait literatiiriin gozden gecirilmesi : Bu hastalik literatii-
re Choledocitis, Angiocholite Sclerosante primitive, Stenose inflammatoire des voi-
‘es biliaires, Cholangite Sclerosante Primitive, Primary Sclerosing Cholangitis isim-
leriyle gegmistir. Lancereaux 1899 yilinda safra tas1 ve belli bir sebep olmaksizn
bu tip lezyonlarm goriildiigiinden bahsetmistir. Angiocholites proliferatives et scle-
reuses olarak isimlendirdigi bu hastaliktan sifiliz, Tbc veya tifonun sorumlu

olabilecegini ileri siirmiistiir (4,12). Delbet tarafindan 1924 yilmda yaymlanan Ret- .

recissement du Choledoque olgusunun ilk primer sklerozan kolanjitis Srnegini tem-
sil ettigi kabul edilmektedir (4,15,19). Lafourcade 1925, Miller 1927 yilinda ko-
nuyla ilgili literatiire katkisi olan olgularmi yaymlamislardir (12,19). Charrier ve
Thalheimer 1929 yilinda safra tasmin veya inflamatuvar odagm sebep oldugu il-
serasyonun sikatrizasyonuna bagh lokal ekstra hepatik fibréz daralmanmn meydana
geldigini gostermislerdir. Chabrol’da 1932 yilinda stenozan fibroz koledosit’in mey-
dana gelmesinde safra tasmin ro line dikkati gekmistir (12,19). Roberts 1955 de
_ fibroz inflamatuvar hadisenin intrahepatik safra kanallarina da yayildifint goster-
mistir. Schwartz 1958 yilinda primer sklerozan kolanjitis adi altinda 6 olgusu’'nu .
yaymladi. Pelissier 1960 da diffiiz stenozan kolanjitis’li iki olgu’sunu yaymlad1
Goldgraber 1960 yilinda kolitis iilserozada goriilen sklerozan kolanjitis ve cerrahi
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girisimler konusundaki goriistinii bildirmistir. Albo 1963, Atkinson 1964 de Crohn
hastaliginda sklerozan kolanjitisin goriildiigiinii ‘bildirdiler. Bartholomew ve arka-
daslar1 da.1963 yilinda Riedel thyroiditis ve retroperitoneal fibrozis ile birlikte
sklerozan kolanjitisin gdriildiigiinii bildirdiler (2,3,8,9). Wenger 1965 de sklerozan
kolanjitis’in orbita pseudo tiimérii ile birlikte goriildiigiinii bildirdi. Son 15 yilda
etyolojisi bilinmeyen safra yollarinin kronik inflamatuvar ve stenozan hastaligt ko-
nusunda yapilan yayinlar Primer Sklerozan Kolanjitis. (PSK) antitesinin dogmasina
neden oldu. Ik yaymlar operatif bulgulara dayandigindan koledok, hepatik kanal-
lar, duktus sistikus ve safra kesesi hastahigimdan bahsedilmistir. Daha sonraki iler-
lemeler ile (per ve postoperatif kolanjiografi, karaciger biyopsisi, transduodenal ko-
lanjiografi) intra ve ekstra hepatik lezyonlarin siklikla birlikte bulundugu ortaya
konmustur (5,6). Glen 1966 da PSK tanist koymak i¢in gerekli kriterleri bildirdi.
Scherlock ve arkadaslar1 1967 de PSK olgu’larinm % 25 inin kolitis lsercza ile
birlikte goriildiigiinii, fakat bu olgularmn da simdilik PSK e dahil edilmesinin gerek-
tigini ifade etmislerdir (5,19). Lucien Leger 1968 yilinda birlikte goriilen karaci-
ger degisikliklerini histopatolojik olarak incelemislerdir (9). Myers ve arkadaslart
daha 6nce Glen tarafindan PSK tanist icin Onerilen gerekli kriterlere eklentide bu-
lundular. Kolitis iilseroza, retroperitoneal fibrozis, Riedel thyroditis, orbita pesudo-
tiimdrii ile birlikte olan sklerozan kolanjitisin PSK disinda tutulmasim Snerdiler ve
ancak bdyle davranmakla PSK etyolojisi ve tedavisinde ilerleme kaydetmenin miim-
kiin olacagint ileri siirdiiler (4,11). Thompson ve arkadaslar 1972 yilinda Klinik,
operatif, kolanjlografik bulgular1 birbirine benzeyen 9 sklerozan kolanjitis olgu’su
bildirdiler. Bu 9 olgu'nun besinde baska bir hastalik yok, fakat birinde kolitis til- -
seroza, 3 iinde de safra tast meveuttur (18). Elias ve arkadaslar1 1974 de kolitis
lilserozada goriilen sarihiklarin ayirtic: tanisinda endoskopik retrograd kolanjiografi
ile PSK e &zgii radyolojik bulgularin gdsterilebildigini bu nedenle laparatomisiz de
PSK tamist konabilecegini bildirdiler (5).

James ve arkadaslart 1974 de sklerozan kolanjitis ile sklerozan kolanjiokar-
sinomanin ayirtic1 tamsimun zorlugu iizerinde durmuslar ve dis safra yollar skle-
rozisi tesbit edilen 3 olgu’lart hakkinda yayinda bulunmuslardir. 13 olgw’nun 8
inin biyopsisi iyi differansiye karsinoma olarak, 5 olgu’nun biyopsisi ise glandiiler
atipi ve sklerozan karsinomay telkin etmissede diagnostik bulunmamus, bu 5 ol-
gwdan 3 iiniin otopside karsinoma oldugu saptanmustir. Hayatta olan iki olgu’nun
biyopsisi ise tartismali imis. PSK tanis1 konan hastalarm biiyiik béliimiiniin son-
radan sklerozan karsinoma oldugunun goriildiigiinii ifade etmektedirler (10). ;

Suzanne ve arkadaslar fransiz ve anglosakson literatiirlinii gozden gecirerek
kolitis ilseroza’da goriilen 18 giivenilir sklerozan kolanjitis olgu’suna kendi 2 ol-
gu’larini da katarak 20 olgu hakkinda yaymnda bulunmuslardir (16,17). Danzi 1976
da 9 olgu bildirdi. Bu olgularm iicii kolitis iilseroza, biri proktosigmoiditis, biri
porphyria cutanea tarda ile birlikte 4 ii ise hig bir hastalikla birlikte degilmis. Danzi
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portal bakteriyemi ile kolitis iilserozada goriilen sklerozan kolanjitis arasinda ke-
'sin iliski gosterilemediginden bu hastalar: kalin barsak hastalif: ile miiterafik PSK
olarak tasnif etmenin dogru olacagmi ileri siirdii. Kolitis iilserozali PSK 11 bir ol-
gwnun safra yollart biyopsisinde fibrotik safra kanalt ve lenf nodiiliinde strongylo-
ides larvalarini tesbit etmistir (4).

Klemperer 1937, Hellstrom 1966, Bhathal 1969 da yalniz intrahepatik'loka-
lizasyonlu sklerozan kolanjitis olgu’larint yaymlamislardir (12,19).

Sklerdzan Kolanjitis’in Smiflandinimas; :

1 — Primer Sklerozan Kolanjitis
a — Baska bir hastalikla birlikte olmiyan sklerozan kolanjitis
b — Baz1 hastaliklarla birlikte olan sklerozan kolanjitis (Kolitis iilsero-
* za, Crohn, retroperitoneal fibrozis vg.)
II — Primer Intrahepatik sklerozan kolanjitis (Primer biliyer sirozu taklit
eder).
I — Sekonder Sklerozan Kolanjitis

Bu giin baska bir hastalik ile birlikte olmiyan sklerozan kolanjitis ile bazi
hastaliklar ile birlikte goriilen sklerozan kolanjitisi birbirinden ayiran belirli klinik,
immunolojik, biokimyasal, histopatolojik farkliliklara isaret edecek yeterli bilgi ol-
madigindan her ikisi de PSK bashg altinda tartigilacaktir (12,19).

"PRIMER SKLEROZAN KOLANJITIS (PSK)

PSK ekstrahepatik bazen birlikte intrahepatik safra kanallarmda fibrozis ve
stenoz ile kendini gdsteren kronik, progressif, inflamatuvar etyolojisi bilinmiyen bir
hastaliktir. Son zamanlardaki genel tam1 PSK da genellikle intra ve ekstra hepatik
safra kanallarmin diffiiz olarak hastaliga katildigs dogrultusundadir.

PSK erkeklerde daha siklikla goriilmektedir, Literatiirde bildirilen olgu’larin
yast 17-73 a;a51hdad1r. PSK ortalama goriilme yast 45 dir. Kolitis iilseroza ile bir-
likte goriilen PSK da ise yas ortalamasi1 36 dir (4,5,11,17,19).

PSK’de Tam Kriterleri : 1) Obstriiktif tipte progressif sarilik, 2) Safra tagi
bulunmamasi 3) Safra yollari ameliyat gegirmemis olmast 4) Safra kanallar1 du-
varmnin diffiiz kalinlasmas1 ve stenozisi 5) Histopatolojik olarak ve yeterli siire takip
ile safra yollar1 malignitesinin olmadigimnin saptanmast (5 yildan fazla takip) 6) Me-
dikamantdz veya viral karaciger hastalifinin olmamasi 7) Primer biliyer sirozun ol-
madiginin saptanmast 8) Myers ayrica Kolitis iilseroza, Crohn hastaligi, retroperi
toneal fibrozis vs. gibi hastaliklarim ve intraabdominal hastaliklara sekonder ola-
rak meydana gelmis olabilecegi hastaliklarin bulunmamasi gerektigini ileri 'siir -
mektedir. ‘
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Tant kriterlerinin asirt titiz bir sekilde kullanilmasi nadirligine katkida bulu- .
nacak sekilde bazi sahici olgu’larin da disarda kalmasma neden olmustur. Fakat
bu kriterler hastaligin bir antite olarak teyidine katkida bulunmuslardir. Safra ka-
nallarmin sklerozan karsinomasi tamsi alan bazi hastalar bes yildan daha uzun siie

yasayabilir. Bunun igin takip bu siireden de uzun olmalidir.

Klinik Bulgular : Hastaliyim baslangict genellikle sinsidir. Bulanti, sag iist
kadranda rahatsizlik hissi, hafif veya orta detecede agrt crken sik goriilen belirti-
lerdir. Agr1 olgularin yarisinda goriiliir. Sarilik en sik goriilen fizik bulgudur, pru-
ritis ve tekrarliyan kolanjit ataklari ile birliktedir. Sarilik idrar renginin koyulas -
mast ve gaitanin renginin az veya cok acilmasi ile beraber goriiliir. Sartlik baslan-
. gicta intermittant isede zamapla ufak fluktiiasyonlar gostermekle birlikte devamlt
hal alir. Pruritis olgw’larm iigte birinde miisahade edilir, Sariliga eslik eder veya
sartliktan sonra ortaya ¢ikar. Bazi olgu'larda sariiikian aylarca once pruritis gorii-
liir. Pruritis nadiren siddetlidir .PSK de olgularn {igte birinde ates saptanmustir.
Ates iisiime titreme ile birlikte veya degildir. Agri, ates, sarihik seklinde tekrarliyan
kolanjit tablosu da goriilebilir. Baz1 olgu’larda istahsiziik, kilo kayb1, genel durum-
da bozulma goriildiigii de bildirilmistir, Fizik muayenede olgu’larin yarisinda he-
patomegali saptanir. Karaciger kosta kenarmi 1-4 cm. kadar gecer. Palpasyon ile
fark edilebilir safra kesesi yoktur. Zamanla sekonder bilyer siroz gelisince portal
hipertansiyon ve karaciger yetmezligi bulgular1 saptanir. PSK ile birlikte bulunan
bir hastalik mevcut ise onun semptomlari da klinik tabloya ilave olur. PSK I has-
talarm asag1 yukar: dortte birinde kolitis tilseroza vardir. Kolitis iilserozanm klinik
seyri ile safra yollart sklerozisi arasmda korelasyon yoktur.

PSK’de Laboratuvar Bulgular : Alkalen fosfataz yiiksekligi sabit bir bulgudur.
T tiipli drenajindan sonra da normal seviyelere inmez. Sarilik kayboldugu halde al-
kalen fosfataz yiiksek deferlerde kalabilmektedir. Genellikle hafif veya orta dere-
cede hiperbiliriibinemi saptanir. Sedimentasyonda da hafif veya orta derecede yiik-
selme saptanir. Total lipit ve kollesterol genellikle orta derecede yiikselir; bazi ol-
gw’larda normaldir. Hafif 15kositoz ve nadirende eozinofili saptanmustir. Kolitis iil-
seroza ile birlikte olan olgu’larda bazi yazarlar doku antikorlart saptamamislar, ba-
zilar: ise diisiik titrede (anlamsiz seviyede) doku antikorlar gostermislerdir. Bu ne-
denle kolitis iilseroza’lt olgw’larda primer biliyer siroz tanis: ihtiyatla konulmalidir.

PSK’de Radyolejik Bulgular : Peroral veya IV. safra yollarinm radyolojik tet-
kiki sariliksiz dverede safra kesesinde tas olup olmadigini gosterebilir. Transduode-
“nal retrograd kolanjiografi ve peroperatuvar kolanjiografi PSK e Ozgii radyolojik go-
 riiniimii ortaya koyar : PSK’in diffiiz formunda radyolojik bulgular : a) Diizgiin da-
1alma (ip gibi), b) Diizgiin olmiyan daralma (tesbih yada kolye tarzinda), c) Int-
rahepatik safra kanallar1 incelmis ve dallanmasinda azalma vardir (5lii agac, bu-
danmis afag goriiniimii), d) Intrahepatik safra dallarmda dilatasyon yoktur,
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Peroperatuvar kolanjiografi safra yollarmdaki ileri derecedeki daralma nede-
niyle zordur. Duktus sistikus hastalifa katilmamigsa safra kesesinden opak madde
verilir yada ¢ok ince bir kateter yerlestirereck kolanjiografi yapilir. Olgu’larin ¢o-
gunda opak madde kolaylikla duodenuma gecer. Buna karsilik opak maddenin he-
patik kanallara cikist daha zordur. PSK genellikle diffiiz oldugundan perkiitan ko-
lanjiografinin katkist yoktur (1,5,14). :

PSK de Ameliyat Bulgular: : Yesilimsi renkte hepatomegali saptanir. Safra
kesesi ya normaldir yada hastalifa istirak etmistir. Hastalifa istirak etmisse yapi-
sikliklar, duvarmda kalmlasma, sklero-atrofik goriiniim tesbit edilir, Hepatik pedi-
~ kiiliin diseksiyonu pedikiilit nedeniyle ekseriya zordur. Kanallar boyunca ve fora-
men Winslow da siklikla lenfadenopati vardir. Safra kanallarinin dis ¢ap1 normal-
dir fakat limeni ileri derecede daralmistir, Safra kanali serttir ve tromboze damara,
kursun kalemine benzer (10,11 ;12). |

PSK de Patoloji : Makroskopik bulgular : Dis safra yollarmin ¢apr normaldir.
Liimeni ise ileri derecede daralmustir. Safra kanallar1 generalize veya segmanter o-
larak hastaliga tutulmustur. Kanal duvari normal kahnhgmm 10 katma glkmlstlr
Liimen mukozas: normaldir.

Mikroskopik. bulgular : Safra kanallarinda submukozada ve subserozada yo -
gun fibrozis vardir. Bu iki tabaka arada bulunan:6demli bir tabaka ile ayrilmistir,
Lenfositlerin hakim oldugu orta derecede hiicre infiltrasyonu bazende ¢ok sayida
eozinofil 16kositler saptanir. Mukoza normaldir. Meydana gelen fibrozis normalde
kanal duvarinda da rastlanabilen miik6z glandlart ve kanallarint hapsedecek ve on-
larm distorsiyonuna, bazende proliferatif degisiklikler gGstermelerine yol acacak -
tir. Bu sekilde bozulmus ve atipik goriiniim alan bezlerin mebzul kollajen stroma
icindeki mevcudiyeti siklikla iyi diferansiye olmus safra yollarmn sklerozan kolan-
. jlokarsinomasi ile ayirimini zorlastirir. Bu nedenle cesaretli ve yeterli biyopsi al-

malidir (3,9,19). Karaciger biyopsi materyelinin incelenmesinde; segmanter ve in-
terlobiiler safra kanallar: sirkiiler, yogun fibréz bir manson ile cevrelenmistir. Duc-
- tuler elemanlar zarar gérmemistir. Perilobiiler safra kanalikiil proliferasyonu olabi-
lir. Interselliiler safra kanalikiillerinde dilatasyon ve safra trombiisii goriiliir. Portal
sahada lenfositlerin hakim oldugu inflamatuvar infiltrasyon ve fibrozis goriilebilir.
Uzun siiren olgu’larda sekonder biliyer siroz goriintimii ortaya c¢ikar (10,12,17).

‘PSK 'de Topografik Dagilim : HaSt311§111 topografik dagilimmt tesbit etmek
i¢in peroperatuvar yada transduodenal retrograd kolanjiografi ve karaciger biyop-
sisi gereklidir. 1-Generalize ekstrahepatik sekil : Koledok, hepatik kanallar siklik-
la hastalia istirak eder. Duktus sistikus ve safra kesesi de hastaliga katilabilir.
2-Lokalize ekstra hepatik sekil : Son yillardaki ¢alismalar bu seklin nadir oldugunu
gbstermektedir. Koledok, duktus hepatikus komunis, sag ve sol hepatik kanallarin
bifiirkasyonunda hastalik saptanabilir. 3- Ekstra ve intrahepatik jeneralize sekil :
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Giiniimiizde bu sekil hastaliga yakalanmanm en sik oldugu kabul edilmektedir. 4-
Pirr intrahepatik sekil : Simdiye dek 5 olgu bildirilmsitir (12,19).

PSK ile birlikte goriilen hastaliklar : Simdiye dek 300 kadar PSK olgu’su bil-
~ dirilmistir. Bunlardan 40 kadar bildirilen kriterlele uygunluk gostermektedir. Bir-
likte goriilen hastaliklardan en onemlisi kolitis iilserozadir., Olguw’larm dortte biri
kolitis tilseroza ile birliktedir. PSK ayrica retropertoneal fibrozis, Crohn hastaligi,
Riedel T'hyroiditis, orbita pseudo tiimérii, porfiria kutanea tarda, koledokta aber-
ran pankreas dokusu ile birlikte goriildiigii bildirilmistir (1,5,8,15).

Simdiye dek kronik pankreatitis ile PSK arasmndaki iliski aciklik kazanmanus
idi. Kronik pankreatitis’de safra kanallarmimn alt segmentinde gdriilen sklerozis bu
glin sekonder sklerozis olarak kabul edilmektedir. Sklerozis ekstrahepatik ve intra-
hepatik safra kanallarinda. da var ise bu olgu’lardaki kronik pankreatitis PSK’e
bagl olarak husule gelmig bir hastalik olarak kabul edilmektedir. Yazarlar pank-
reatitisi fibrozisin' pankreas kanallarma yayilmasma baglamislardir (8,9,12).

- SO

Etyﬁpatﬁgeiiez : PSK in- CL)/OIO]IM bu gun lgm karaniiktir. PSK glol Ol(lul(g:a
nadir goriilen bir hastaligin, nadir gériilen kolitis iilseroza ile birlikte goriilmesi bu
iki patolojik durum arasmnda ilgi oldugunu telkin etmektedir. Bu ilgi istatistiki ola~
rakta anlamli bulunmustur (3,17,18,19). Kolitis iilserozada goriilen sklerozan ko-
lanjitis’in gercek sikligini bilmek zordur. Kolitis iilserozada sklerozan kolanjitis ol-
madanda olgularm yarisinda perikolanjitis goriilmektedir. Perikolanjitis yillarca
siiren kolitis tilserozalilarda goriilmekte ve bunlarda alkalen fosfataz yiiksekligi ile
birlikte olan anikterik kolestaz, ikterik kolestazdan daha sik goriilmektedir. Peri
kolanjitis’de celiskili neticelere ragmen portal bakteriyeminin lehine bazi delillen
vardir. Buna- dayanarak bazi yazarlar portal bakteryemi ile perikolaxijitis husule
geldigini bununda otoimmiin veya bilinmiyen bir mekanizma ile sklerozan kolan-
jiti'in husule gelmesine neden oldugunu kabul etmektedirler (3,10,12,17,19). Bii-
tiin bunlara ragmen portal bakteryeminin kolitis iilserozada gériilen sklerozan ko-
lanjitisten sorumlu olabilecegini gosteren yeterli delil yoktur.

Safra yollarmm assandan infeksiyonu suglanmissada bunun sebep degil has -
taligin neticesi olarak husule geldigi kabul edilmektedir. Safra yollari mukozasmin
normal olmast infeksiyonun sorumlu olmadifii dogrulamaktadir. Kolitis iilseroza
- tedavisinde kullanilan sulfonamidlerin safra ile itrahi neticesi PSK husule geldigi
ileri siiriilmiissede mukozamn normal olmast bu hipotezi de clirlitmiistiir.

Kolitis iilseroza ile PSK arasindaki iliski hastalikhi barsagin bakteriyel, viral.
kimyasal (litokolik asit) toksik maddelere permeabilitesinin artmasindan ileri gel-
mis olabilecegi ileri siiriilmiissede kabul gérmemistr. Zira PSK in Crohn hastali-
ginda da aym siklikla goriilmesi gerekirdi. : ‘

Baz1 yazarlar PSK’i kolitis iilserozanm bir komplikasyonu olmadifmi bunun
kolitis tilserozanin biliyer lokalizasyonu oldugunu kabul etmek egilimindedirler (12,
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17). PSK ankylosant spondyl artritis’de oldugu gibi barsak hastahgma bagh ol-
maksizin seyretmektedir.

PSK’in otoimmun hastalik olarak kabul g&iren Riedel thyroiditis, retroperito-

neal fibrozis, orbita pseudo-tiimorii gibi hastaliklarla birlikte griilmesi otoimmiin

- bir orijini olabilecegini telkin etmissede immiinolojik ¢alismalar dogrulayic1 kanit-

lar getirmemistir. Otoimmiin teoriyi ileri siirenler PSK’i bag dokusu hastaliginm

biliyer lokalizasyonu olarak kabul etmektedirler. Baz1 yazarlarda primer biliyer si-

roz ile PSK arasmda iligki kurmaya ¢alismaktadirlar. Primer biliyer sirozu mtra-‘
hepauk safra yollarmda yerlesmis PSK olarak diistinmektedirler (14,16,19).

PSK etyolojisinde kolesistit, sifiliz, tifo, viral hepatitis, asilar, bakteriyel tok-
sinler, konjenital safra yollari anomalileri de suglanmxsﬁr. Safra kanali her cesit
zarara ileri derecede fibréz bag dokusu artim ile cevap vermektedir. Bu nedenle
miimkiindiir ki PSK heterojen bir gurup ajana karst cevabi temsil etmektedir (3,7 .
8,12,19).

PSK’de Aymtica Tam : PSK’de ayirtict tani tiim olanaklar kullanidarak kesin
bir sekilde yapﬂmahdlr PSK ayirtic: tanisinda gz Oniinde tutulmasi gereken has-
taliklar sunlardir. 1 - Sekonder sklerozan kolanjitis, 2 - Stenozan pedikiilitis; apan-
~ disit, lokal peritonitis, pylephlebitis, ve duodenal iilsere bagli olarak husule gelir.
3- Primer biliyer siroz; PSK ozellikle erkeklerde (% 61,5) goriiliir, pruritis PSK
de olgularn dortte birinde vardir, xantom yoktur, antimitokondrial antikor sapta-
namaz, olgularin dortte birinde kolitis iilseroza ile birliktedir. Primer biliyer siroz
ise % 90 kadinlarda_goriiliir, hemen her olgu’da pruritis vardir. Antimitokondrial
antikor olgularin % 94 iinde miisbettir.” Ekstrahepatik safra kanallar1 normaldir.
Ayrica primer biliyer siroz kolitis iilseroza ile birlikte bulunmaz (12,17,19). 4- Saf-
ra yollan sklerozan karsinomasi; bundan ayirt etmek oldukga zordur. Operatif ve
kolanjiografik bulgular aynidir. Safra yollarindan’ biyopsi casaret ile alinmaz ise
perikanser6z dokudan alman biyopsi yanlis taniya sebep olur. Yeterli biyopsi ali-
nan olgu’larda bile iyi diferansiye kolanjio-karsiromadan ayirt edilmesi zordur. Lo-
kal stenoz yapan kanser oglwlarinda darligin yukarisinda dilatasyon tesbit edilir.
"~ Mukoza icinde gosterilebilir baslangici olan ve kanal duvarinin tiim katlarinda in-
vazyonun tesbit edilmesi kanal karsinomasinin diagnostik 6zelligidir, Uzun siire ha-
- yatta kalma kendi basmna benignlik garantisi degldir. Iyi diferansiye karsinomali
bazi olgularmn 3 ile 9 yil arasinda yasadkilar: bildirilmistir. (4,10,11,12,15. 5- Ko-
litis lilserozada goriilen sariliklar; posttransfiizyonel sariliklar, karaciger steatozu,
perikolanjitis, kronik aktif hepatitis, kriptojenik siroz, kolanjio karsinoma, safra,
kesesi kanseri. Hatirda tutulmalidirki safra yollar1 kanseri ile kolitis iilseroza ara-
sinda istatistiki bir iliski mevcuttur. Kanser genellikle kolitis iilserozanmn 15 yillik
seyrinden sonra ortaya cikmaktadir (1,12,17,19). ‘ »
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PSK’de Prognoz : Prognoz bu hastalikta iyi degildir. ilk cerrahi girisimden
sonra ortalama hayatta kalma siiresi 4 yildir. 18 yildir hayatta olan olgununda. ol-
dugu bildirilmektedir. Uzun siiren olgularda biliyer siroz gelisir ve buna bagli ola-
rak portal hipertansiyon, karaciger yetmezligi husule gelir. Bu nedenle en sik 8liim
nedeni sekonder biliyer sirozdur. PSK in lokalize sekillerinde cerrahi tedavi daha
iyi netice verdiginden prognoz daha iyidir. Kolitis iilseroza ile birlikte olan PSK de
prognoz daha iyidir ve tibbi tedavi ile sekonder biliyer siroza gidisin 6nlendigi de
bildirilmektedir (11,12,17). Kolektominin PSK in prognozu iizerine hi¢ etkisi ol-
madigt veya ¢ok az oldugu kabul edilmektedir. Baz: yazarlar PSK in prekanserdz
bir hastalik oldugunu ileri sirmektedirler (11,12,17,19).

PSK de Tedavi : PSK li olgw’lar obstruktif sarilik nedeniyle genellikle cer-
rahiye verilmis ve bu olgularda cesitli ameliyatlar yapilmusur, T drenaji en sik
tatbik edilen cerrahi ydntemdir. Safra kesesi ve duktus sistikusun normal oldugu
olgu’larda kolesistostomi de Onerilmektedir, Lokalize stenoz saptanan olgularda
ise stenoze kismin rezeksiyonu ve bilio-dijestif anastomoz uygulanmaktadir. Dis
safra yollarmt tutan fakat intrahepatik kanallarin normal oldugu durumlarda hepa-
tiko-jejunostomi tavsiye edilmektedir. Bu giin lokalize sekiller dismnda en uygun
cerrahi girisimin T tiipii drenaji oldugu kabul edilmektedir. Kolesistektomi tavsiye
edilmemekte, kesenin daha sonra gerekecek ameliyatlarda plasti icin kultanilabile -
cegi bildirilmektedir. T tiipii drenaji genellikle bir ka¢ ay yeterli bulunmakta ise
de baz1 yazarlar 16 ay gibi uzun siire tatbik etmislerdir. T tiipti drenajiin hipop-
rotrombinemi, osteomalasi, ve infeksiyona neden olabilecegi gibi tiipiin bizzat ken-
disinin de skleroza yol acacag ileri siiriilmiistiir. Fakat T tiipii drenajindan sonra,
safra kanallarinin genisledigi gosterilmistir. PSK de kortikosteroidler basar: le kul-
lanilmstir. Baglangigta 50-mg prednisolon ile baslanir, doz tedricen azaltilarak 10
mg/giinde olarak uzun siire verilebilir (11,12). Baz1 olgularda steroid kesilince ko-
lestaz tekrar husule gelmektedir. T tiipil drenaji ile birlikte steroid verilen olgular-
da cok basarili sonuclar alinmustir (11). Antibiyotikler postoperatif devrede ve ko-
\la,hjit ataklarinda kullanilmalidir. Steroidler ve antibiyotikler T tiiplinden de veri-
lebilir, Azothiopyrin’i giinde 300 mg vererek basarith netice alan arastinicilar da
vardir (12,17). Hastalarda steatore varsa kisa zincirli yag asitleri, sarilikli hasta~
lara paranteral K,A,D vitaminleri ve kalsiyum verilmelidir. PSK de tedavi netice-

~ lerini degerlendirmek biiyiik giicliikler gdstermektedir. Simdiye kadar tant icin ame- =

" liyata verilmis olgu’larm cogu drenaj ile tedavi edilmstir. Trans-duodenal retrog-
rad safra agacmin opasifikasyonunun miimkiin olmast bir kisim olgu’larda baslan-
.gigta drenaj yapilmaksizin steroid kullanilmasim sagliyacaktir. Steroidin yalniz ba-

smna kullaniimast, drenaj +steroid kadar yada daha etkili olmasi miimkiindiir. Yeni
galismalar yalnz basina kortikoterapinin biliyer siroza gidise mani olup olmadigini
ve ortalama hayatta kalma siiresini uzatip uzatmadigini gosterecektir.
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Primer Intrahepatik Sklerozan Kolanjitis : Ik kez Klemperer 1937 de kronik

intrahepatik kolanjit diye bir olgu bildirmistir. Hellstrom 1966 da retroperitoneal.
fibrozisi ve dissemine vaskulitisi olan bir olgu’da intrahepatik safra kanallarmda
sklerozan kolanjitis oldugunu tesbit etti. Bhathal 1969 da primer intrahepatik skle-
rozan kolanjitis kavramini ortaya atti. Bu yazarlar bunun PSK in ekstrahepatik ka-
nallarm korunmus oldugu bir varyanti olarak kabul etmislerdir, Bu hastalikta int-
‘ralobuler kanallarin ¢ogunun yerini kanallarin liimenlerini tamamen oblitere eden
kalin fibréz kordonlar almustir. Bazi portal sahalarda lenfoid follikiiller gériiliirse-
‘de, safra kanallart lenfoid follikiiller ile gevrelenmez ve peri ductal graniilom gﬁ-l
riilmez, Bu hastaligin primer biliyer sirozdan her zaman ayirt edilmesi kolay de-
- gildir. Anti mitokondrial antikorun yoklugu ve serum kollesterol seviyesinin nor -
mal olmasi taniya katkida bulunabilir. Bu hastalik hakkinda bilinenler o kadar az-
dir ki tedavisinin mukayeseli olarak degerlendirilmesi yapiimamistir (19)..

SEKONDER SKLEROZAN KOLANJITIS

En sik goriilen etyolojik faktor operatif travmadir. Kolesistektomiden sonra
olgw’larm % 2 sinde koledokta sikatrisiyel darlik husule gelmektedir (7). Ikinci
“onemli faktdr safra taglaridir. Safra taslan ile brilikte olan sklerozan kolanjitisi
PSK den ayirt etmek zordur. Safra kanallan etrafindaki abse, safranmn safra yolla-
1 disma sizmasi, yaygn fibrozisden sorumlu faktdrler olabilir. Safra kanallarmmn
benign striktiirii genellikle koledok ile duktus sistikusun birlesme yerinde veya
duktus hepatikuslarn alt ucunda kiiciik bir segmentinde goriiliir. Kronik pankreati-
tis olgu’larinda ise koledok alt ucunda sekonder sklerozis goriiliir. Bir olguda sar-
koidozise bagh lokal sklerozan kolanjitis goriilduigii bildirilmistir. Bilharziosisde de
simdiye kadar 4 olguda lokal sklerozan kolanjitis goriildiigii bildirilmistir. Stenoze
kisumdan yapilan biyopsi materyelinde Schistosoma Mansoni yumurtalari saptan -
mustir (9). Bir diger etyolojik faktdrde kronik kolanjitistir. Bu hastalikta klinik tab-
lo ve laboratuvar bulgular1 obstruktif sarilikta tesbit edilenlere benzer. Tedavi cer-
rahidir. Drenajin tekrar saglanmasi igin her caba gbsterilmelidir. Koledoko-jeju-
nostomi ve hepatikojejunostomi en-sik uygulanan cerrahi yontemlerdir.
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