International Journal of Scientific and Technological Research www.iiste.org
ISSN 2422-8702 (Online), DOI: 10.7176/JSTR/5-6-07 l's.i-'
Vol.5, No.6, 2019 IS'E

Autoimmune Hepatitis Variant: Overlap Syndrome with
Primary Biliary Cholangitis

Ugur Ergun (Corresponding author)
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey
E-mail: mdbalkes10@gmail.com

Berkay Kuscu
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Merve Nur Ak
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Omer Faruk Turan
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Elif Nur Avsar
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Burak Alp
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Ahmet Urk
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Burcu Ozkan
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Internal Medicine, Balikesir, Turkey

Erkan Caglar
Balikesir Universiy Faculty of Medicine, Department of Gastroenterology, Balikesir, Turkey

Abstract

Autoimmune hepatitis is a liver parenchymal disease that causes necroinflammatory chronic hepatitis,
which is the more common cause of inflammation in women. Serum is characterized by autoantibodies
and immunoglobulin height. Primary biliary cholangitis is a chronic cholestatic liver disease
characterized by the destruction of intralobular bile duct damage and mostly middle-aged women with
the effects of genetic and environmental factors. These two diseases can cause cirrhosis of the liver. In
the literature, cirrhotic cases of liver cirrhosis caused by autoimmune hepatitis and primary biliary
cholangitis have been reported. In this rare case, which is defined as overlap syndrome, early diagnosis
and treatment are important. We present a case of autoimmune hepatitis and primary biliary cholangitis
due to overlap syndrome in the etiology of decompensated liver cirrhosis.
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1. Giris

Otoimmiin hepatit (OTH) karacigerde kronik hepatite yol actig1 bilinen bir etiyolojik ajanin yoklugunda,
nedeni bilinmeyen inflamasyonla seyreden, histolojik olarak interface hepatit, serum otoantikorlar1 ve
hipergamaglobulinemi ile karakterize ilerleyici, kronik, nekroinflamatuar bir karaciger parankim
hastaligidir (1,2)
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Yeni terminolojik adlandirma ile primer biliyer kolanjit (PBK) kronik otoimmiin bir karaciger
hastaligidir. Hastaligin patogenizi tam olarak aydilantilmamistir. Kasint1 ve yorgunluk semptomlart cok
sik olmakta olup sar1lik, kolestatik enzim yiiksekligi ve sirozunsemptom ve isaretlerini icerebilmektedir
(3).

OIH’li bir hasta, anti-mitokondiral antikor pozitifligi yaninda PBK’nin dzelliklerinede sahip ise bu
birliktelik overlap sendromu olarak degerlendirilmektedi (4). Dekompanse karaciger sirozlu olgumuzun
etiyolojisine yonelik incelemesinde OIH+PBK overlap diisiiniildii. Boylece nadir goriilen bu olgu
sunumuzu sunmak istedik.

2. Olgu Sunumu

64 yasinda kadn hasta karinda sislik sikayetiyle gastroenteroloji poliklinigimize bagvurdu. Anamnezinde
bu sikayetinin yaklasik 3 aydir mevcut oldugu 6grenildi. Oz gegmisi ile soy gegmisinde belirgin bir
Ozellik yoktu. Hastanin siirekli kullanmakta oldugu ilag bulunmamaktaydi. Bitki kullanim ile alkol
tiiketimi olmayan hastanin atesi 36.6°C, nabz1 59/dakika ve kan basmnci 110/70 mmHg olan olup fizik
muayenesinde batin distandii goriiniim ile traube kapali diginda patolojik bulgu tespit edilmedi.
Laboratuvar sonuglarmda hemoglobin diizeyi 10.1 g/dL (13.5-17.5 g/dL), 16kosit sayis1 4.000/mm>
(4.000-10.000/mm?), trombosit sayis1 70.000/mm?> (150.000-400.000/mm?), aspartat aminotransferaz
(AST): 51 TU/L (15-41 TU/L), alanin aminotransferaz (ALT): 21 IU/L (14-54 TU/L), gamaglutamil
transferaz (GGT): 71 IU/L (7-50 IU/L), alkalen fosfataz (ALP): 283 IU/L (50-120 IU/L), total bilirubin
1.81 mg/dL (0.4-1.4 mg/dL), direkt bilirubin 0.56 mg/dL (0.1-0.5 mg/dL), albiimin 3.4 g/dL (3.5-5.2
g/dL), total protein 9.1 g/dL (6.6-8.3 g/dL), iire: 39 mg/dL, kreatinin: 0.76 mg/dL, sodyum (Na): 134
mmol/L, potasyum (K):5.0, protrombin zamani (INR): 3.08 (1-1.5 INR), aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTT): 32.5 sn (26.5-40 sn), eritrosit sedimentasyon hizi1 (ESH): 38 mm/saat (0-20 mm/saat), c-
reaktif protein (CRP) 110 mg/L ( normal < 3.5 mg/L) disinda patolojik bulgu yoktu. Tiim abdomen
ultrasonografi (US)’de karaciger parankimi heterojen eko yapisinda olup konturlar1 lobiile, dalak boyutu
16.4 cm ¢apinda splenomegali ile batin i¢inde assit izlendigi goriilmiistiir. US’da batinda assit saptanan
hasta dekompanse karaciger siroz olarak kabul edildi. Hastanin Child Pugh smiflamasina gore skoru 10
ve grubu C idi. MELD skoru 20 olarak hesaplanan hastanin portal ven renkli doppler US’de tromboz
lehine bulgu saptanmamis olup portal hipertansiyon ile uyumlu bulunmustur. Portal hipertansiyon
acisindan Ozefagogastroskoduodenoskopi ile degerlendirilen hastada varis saptanmadi. Diagnostik
parasentez yapilan hastanin assit sivisi transuda niteliginde olup serum asit alblimin gradienti 1.8 g/dL
bulundu. Kardiyak patolojisi olmayan hastaya terapotik parasentez islemi yapildi. Sprinolakton 100 mg
ile furosemid 40 mg seklinde tedavisi baslandi. Hepatoksik ilag dykiisii olmayan hastanin viral hepatit
serolojisi negatif olup, Epstein Barr viriis, Sitomegaloviriis ve Herpes viriis markirlar1 negatif olarak
belirlendi. Etiyolojiye yonelik immiinglobulin diizeyleri ile otoimmun markilar1 istendi. Hastanin IgG
44.6 g/L (8-17 g/L), IgM 4.08 g/L (0.9-1.18 g/dL), anti-niikleer antikor (ANA): 1/100 pozitif, anti-
mitokondrial antikor (AMA): 1/320 pozitif, AMA-M2 pozitif, karaciger/bobrek mikrozomal otoantikoru-
1 (LKM-1) negatif, anti-diiz kas antikoru (ASMA) negatif ile idrarda bakilan bakir diizeyi normal olarak
bulundu.

Fizik muayene ve laboratuvar tetkik sonuglariyla degerlendirildiginde hastanin dekompanse karaciger
siroz tablosu nadir goriilen OIH+PBK overlap sendromuna bagl oldugu tespit edildi. Hastaya karaciger
biyopsisi yapilmasi istenildi ancak INR degeri yiiksekligi ile trombositopenisi olmasi nedeniyle karaciger
biyopsisi yapilamadi. Hastaya diisik doz kortikosteroid ile ursodeoksikolikasit tedavisi baglandi.
Poliklinik kontrollerinde karaciger fonksiyon testlerinde diizelme izlendi.

3. Tartisma

OIH, kronik karaciger bir hastalik olup seyri sirasinda siroz, karaciger yetmezligi ve hatta 6liime neden
olabilecek Onemli bir hastaliktir. Temel patogenez organizmanin kendi karaciger dokusuna karsi
toleransmin kaybolmasi ile ilgilidir. OIH’li hastalar basvuru sirasinda bir ¢cok farkh klinik ile ortaya
¢ikabildigi gibi karaciger sirozu ile goriilebilmektedir (5,6). Olgumuzda dekompanse karaciger siroz
tablosu mevcuttu.

Laboratuvar tetkikleri gerek OIH tanisinin konulmasinda, gerekse bu tabloya neden olabilecek viral
hepatit, toksik hepatit, Wilson hastaligi, alfa-1 antitripsin eksikligi gibi genetik gecisli karaciger
hastaliklari, PBK gibi hastaliklarin = dislanmasinda yardimcidir (5,6). Otoantikorlarm  ve
hipergamaglobulinemin varhigi, OIH tanismi destekleyen en dnemli parametrelerdir. Kadinlarda sik
goriilen OIH immiinserolojik gdstergelere gore iig tipe ayrilmaktadir. En sik goriilen formu, olgularin %
85’i olusturan ve dzellikle ANA ve/veya ASMA pozitifligi ile giden tip 1 OIH formudur (7). Olgumuzda
immiinglobin G yiiksekligi ile ANA yiiksekligi tip 1 OIH ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Literatiirde OIH ile diger otoimmiin karaciger hastaliklar1 ile birlikte goriildiigii bildirilmistir. OTH’li
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hastalarda kolestaz enzimlerinde yiikseklik, otoantikorlardan AMA pozitifligi varliginda OIH ve PBK
overlap sendromu varlig1 diistiniilmelidir (7). Olgumuzdaki AMA pozitifligi, immiinglobin M yiiksekligi
ile beraber ALP, GGT yiikseligi olmas1 PBK tanis1 giiglendirdi.

Bu hastalardan taniy1 destelemek amaciyla herhangi bir kontrendikasyon yoksa karaciger biyopsisi
yapilmas1 Onerilir. Karaciger biyopsisinde OIH icin spesifik olmamak ile birlikte, karakteristik
degisiklikler goriiliir (7). Olgumuzda INR yiiksekligi ile trombosit sayismin diisiik olmasi kanama riskini
yiiksek oranda artirmaktaydi. Bu yiizden histopatolojik tani i¢in karaciger biyopsisi yapilamadi.

Sonug olarak, OIH’li hastalarda ek kolestaz enzim yiiksekligi ile AMA &zellikle M2 paterni yiiksek
otoantikorlar varhgida PBK’nm eslik edebilecegi diisiiniilmelidir. OIH+PBK overlap sendromu olarak
tanimlanan bu tabloda multidisipliner tedavi 6n planda tutulmalidir. Boylece erken tani ve tedavi ile
ortaya cikabilecek komplikasyonlarin kontrol edilmesine yardimci olacagini diisiinmekteyiz.
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