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ALD-Örtüşme Sendromları



ALD-overlap tanımı
ALD-overlap patogenezi
ALD-overlap tanı
ALD-overlap tedavi

Sunum planı



Neler biliyoruz

• Tanımlama
• Klinik ve doğal seyir bilinmiyor
• Portal HT, ölüm ve karaciğer nakli sıklığı OS’da sadece AIH’e göre daha

yüksek
• Doğal seyir





OS-Tanım

• Es zamanlı veya sekansiyel olarak klinik biyokimyasal, serolojik ve
histolojik özeliklerin birarada bulunması

• Iyi tanımlanmış tanı kriterleri olmadığından prevalansı çok değişken
• AIH –PBS 1%-19% 
• AIH-PSC 1%-54%



PSK’ya ne oldu?

Pediatr Clin N Am 68 (2021) 1293–1307 





GASTROENTEROLOGY 1987;92:1226-35 



OS-extrahepatik immun aracılı hastalıklar

• Tiroid hastalıkları
• Sjogren Hastalığı
• Psoriasis
• Romatoid artrit
• Hemolitik anemi
• Multiple sklerozis
• Temporal arterit
• Membranöz glomerulonefrit

otoimmunitenin mozaikliği

AIH-PBC ‘li hastalarda %44 



GASTROENTEROLOGY 1987;92:1226-35 



Journal of Autoimmunity 95 (2018) 15–25 



Journal of Autoimmunity 95 (2018) 15–25 





The natural history of primary sclerosing cholangitis in
781 children: a multicenter, international collaboration

• AIH n= 260 (33%)
• SDD n= 98   (12%)
• IBD   n=571 (73%) 

Kolanjiokarsinoma n=8  (15-18 y)
• Nakilsiz 5-yıllık sağ kalım LD PSC ve SDD gruplarında benzer 87% ve

88%.
• AIH eşlik eden ve etmeyen gruplar arasında 5 yıllık olaysız sağ kalım

aynı ancak overall sağ kalım belirtilmemiş.
• ASC ve OS sıklığı düşük. … tanı kriteri/IS tedavi

Hepatology 66 (2017) 518–527 



Örtüşme sendromları- sıklık



Çocukluk çağı OS özellikleri



Patogenez



Patogenez



AIH-ASC

• Limiting plate 

limiting plate uzanan ve parankimi bozan portal lenfosit ve
plasma hücre infiltrasyonu-safra kanal hasarı ERCP’de multiple striktür



Patogenez



Hepatology. 2021 October ; 74(4): 2032–2046 







• Tip1 AIH hastaların 1/3.nde  kolanjiogram anormal—ASC
• LKM pozitifliği hiç bir ASC hastasında pozitif değil
• Ishak skorlamasına göre inflamasyon ve nekroz, 

fibrosis/siroz evreleri arasında anlamlı fark yok,
• Ancak















Bu çalışmaların gösterdikleri

• ASC AİH nadir değil
• AIH en çok eşlk eden hastalık ASC
• Hastaların yarısında IBH mevcut
• Serum IgG yüksek
• Otoimmun karaciğer serolojisi AIH tip 1, SMA pozitif
• Standart İS tedaviye yanıt oranı %50



(JPGN 2018;66: 204–211) 
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sPD1 levels correlate with active disease state of AIH and IBD. sPD1 levels did not 
correlate with PSC. However, PSC in conjunction with AIH or IBD showed higher 
levels of sPD1. This suggests that T cell activation plays a critical role in active AIH 
and IBD but not in PSC

Autoimmunity 2020 Aug;53(5):253-260.











Tanı





Gastroenterol Clin N Am 46 (2017) 345–364 
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JPGN 2018;66: 345–360) 







Tedavi

• Steroid +  AZA/MMF+ UDCA
UDCA dozu <20 mg/kg/g
• Vankomisin 50 mg/kg
• KC nakli

nüks sık
kontrollü IBD nüksü azaltır

Journal of Autoimmunity 95 (2018) 15–25 
JPGN 2018;66: 345–360) 





World J Hepatol 2021 December 27; 13(12): 2113-2127 







Clinics and Research in Hepatology and 
Gastroenterology  45 (2021) 101537 
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Intrahepatic Bregs
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Özet

• AIKH ve OS bir spektrum
• AIH tanısı konulan her hastanın sistemik değerlendirilmesi gerekli
• Karaciğer testleri ve MRCP tek başına gösterge değil. 
• Hastaların daha iyi tanımlanması için klinokopatolojik ve moleküler

çalışmalar gerekiyor
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