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ABSTRACT

Background: Primary sclerosing cholangitis is a rare and progressive cholestatic disease
characterized by narrowing of the biliary tract. Despite high levels of ulcerative colitis, early
diagnosis of primary sclerosing cholangitis before the diagnosis of inflammatory bowel
disease is rarely reported.
Case history: A 28-year-old woman with no history of medical disease visited our clinic
because of a mild generalized pruritus. In initial blood laboratory tests with elevated liver
enzymes was observed. In Magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) was
introduced primary sclerosing cholangitis to the patient. Therefore, the patient was under
colonoscopy and extensive colitis with terminal ileum involvement was detected and the
diagnosis of ulcerative colitis was confirmed in the pathology.
Conclusion: Patients diagnosed with primary sclerosing cholangitis should undergo biopsy
colonoscopy to rule out inflammatory bowel disease, even if they have no digestive tract
symptoms.
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گزارش یک مورد کلانژیت اسکلروزان اولیه مرتبط با کولیت اولسراتیو 
شدید در یک خانم جوان
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مقدمه
یـک بیمـاري نـادر،   PSC(1(اولیـه  ان روزکلانژیت اسکل

که ستابا علت ناشناخته مزمن و پیشرونده کلستاتیک
یـا خـارج کبـدي و    با التهاب و فیبروز مجاري داخـل و 

]1,2[شود میایجاد تنگی در درخت صفراوي مشخص
کبد منجر نارسایی که ممکن است به سیروز کبدي و 

ــود  ــدود . ]3[ش ــد 70در ح ــت  درص ــا کولی ــوارد ب م
زااولســراتیو. کولیــت]3[اولســراتیو همــراه اســت 

استناشناختهبا علترودهالتهابیهاي مزمنبیماري

1 Primary Sclerosing Cholangitis

ومخـاط لایـه درالتهـابی حملات راجعهصورتبهکه
مکانیسـم  .]4[کنـد مـی بـروز در زیـر مخـاط  گهگـاه 
زایی کلانژیـت اسـکلروزان اولیـه ماننـد کولیـت      بیماری

ایـن رابطـه   چهشناخته شده نیست اگراولسراتیو دقیقاً
. ]3[تواند بیانگر یک فرایند خودایمنی باشد میتنگاتنگ

هرچند ممکن اسـت پـاتوژنز مشـترك بـین کلانژیـت      
اسکلروزان اولیه و بیماري التهابی روده وجـود داشـته   

ي مختلف هاباشد، ولی دو اختلال ممکن است در زمان
، تشـخیص کولیـت   هـا در بیشتر گـزارش . ]5[رخ دهد 

اولسراتیو مقدم بر کلانژیـت اسـکلروزان اولیـه بـوده     
دولی در این مورد بیماري معرفـی خواه ـ ]6,7[است 

چکیده
صـفراوي  ایجاد تنگی در مجاريباست کهاکلستاتیکپیشروندهونادربیماريکلانژیت اسکلروزان اولیه، یکزمینه و هدف:

بیمـاري التهـابی   خیصقبل از تشکلانژیت اسکلروزان اولیهتشخیص ،کولیت اولسراتیوشود. علیرغم همراهی بالا با مشخص می
.گزارش شده استندرتاً،روده

ژنرالیـزه خفیـف   خـارش شـکایت خانه دار بدون سابقه بیماري و نشانه هـاي روده اي، بـا  ساله28خانمبیمارمعرفی بیمار:
لیه بـراي  کلانژیت اسکلروزان اوMRCPدر هاي کبدي مشاهده شد.اولیه اختلال کلستاتیک آنزیمدر آزمایشات.کردمراجعه

بیمار مطرح گردید. بیمار تحت کولونوسکوپی قرار گرفت و کولیت وسیع با درگیري ترمینال ایلئوم مشخص شد و تشـخیص  
کولیت اولسراتیو در پاتولوژي تایید گردید.

روده، حتی اگر باید براي رد بیماري التهابیشوددر آنها تایید میبیمارانی که تشخیص کلانژیت اسکلروزان اولیهنتیجه گیري: 
د.تحت کولونوسکوپی با بیوپسی قرار گیرن،هیچ نشانه هاي گوارشی نداشته باشند

کلانژیت اسکلروزان اولیه،کولیت اولسراتیو، خارش:يکلیدي واژه ها
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کـه بعـد از تشـخیص کلانژیـت اسـکلروزان اولیـه       شد
کولیت اولسراتیو بدون هیچ علامت روده اي تشخیص 

در او تایید گردید.

معرفی بیمار
ساله خانه دار با شکایت خارش ژنرالیزه 28بیمار خانم 

ي داخلـی  هـا بدن به کلینیک تخصصی سرپایی بیمـاري 
اردبیل (شمال غرب ایران) مراجعه کرده بود. از حدود 

شود مییک ماه قبل بیمار دچار خارش ژنرالیزه خفیف
وي ضـد حساسـیت بهبـودي نسـبی     که با دریافـت دار 

داشته و به دنبال تشدید خـارش طـی دو هفتـه اخیـر     
ــف و   مراجعــه کــرده اســت. بیمــار درد اپیگاســتر خفی

کرد که از حدود یک سال پیش میگهگاهی را نیز ذکر
شــروع شــده و اغلــب پــس از خــوردن غــذاي چــرب 

شده است. درد شکم بیمار پوزیشنال نبوده میتشدید
ي مهـم  هـا شار نداشته است. از دیگر یافتهو به جایی انت

ضعف ژنرالیزه، کاهش اشتها و کاهش وزن را طـی دو  
کند. سابقه بیماري خاصـی نداشـته و   میماه اخیر ذکر
ــه ــی ب ــیتریزین  داروی ــرص س ــز ق ــرم 10ج ــی گ میل

کنـد.  نمـی صورت گهگاهی طی یک ماه اخیر مصرفبه
 ـ      ا داروي گیاهی یـا مکمـل غـذایی اسـتفاده نکـرده و ب

حیوانات خانگی ارتباطی نداشته است. مصرف سـیگار و  
حساســیت غــذایی یــا دارویــی و ســابقه فــامیلی ،الکــل

کرد. تهوع و استفراغ، اسـهال  نمیبیماري کبدي را ذکر
کـرد.  نمـی و درد مفاصل، زردي، ادم، تب، لـرز ذکـر  

مسافرتی نداشته است. اخیراً
علایم حیـاتی در معاینات بالینی هوشیار و اوریانته است 

ــنفس 75/115فشــار خــون  ، ضــربان قلــب min/15، ت
86/min درجه سانتی گراد بود. 36.5و درجه حرارت

در معاینه پوسـت، بثـورات پوسـتی نداشـت، ایکتریـک      
نداشـت. اسـکلرا   excoriationنبود، شواهدي به نفـع  

معاینه قلـب و ریـه نرمـال بـود. معاینـه      ایکتریک نبود.
لنفادنوپـاتی و  هدي از آسـیت، شکم نرمال بود و شـوا 

ــت. ــالی نداش ــتی  ارگانومگ ــه درخواس ــات اولی آزمایش
ي کبــدي بــا الگــوي هــادهنــده تغییــرات آنــزیمنشــان

کلستاتیک بود و بیمـار جهـت بررسـی بیشـتر بسـتري      
هـا و عملکـرد کلیـه نرمـال بـود و      گردید. الکترولیـت 

منفی بـود. نتـایج   A,B,Cمارکرهاي ویروسی هپاتیت 
آمده است.1بیمار در جدول آزمایشات 

در مرحله بعدي براي بیمار سونوگرافی کبد و مجاري 
صفراوي درخواست شد. در سونوگرافی انجـام شـده،   
اکوي کبد مختصر کورس بود و شـکل و انـدازه کبـد    
نرمال، قطر پورت و مجاري صـفراوي داخـل و خـارج    

کیسـه  ) وCBD=3.5mm, PV=9mmکبدي نرمـال ( 
شد. صفرا طبیعی گزارش

با توجه به عدم وجود دیلاتاسیون مجاري صفراوي در 
ار آزمــایش آنتــی میتوکنــدریال   ســونوگرافی بیمـ ـ

درخواست شد که نتیجه آن منفی (AMA)باديآنتی
قرار گرفـت  MRCP1بود. در مرحله بعد بیمار تحت 

ي متعدد با تنگی و اتسـاع کـانونی   هانظمیو در آن بی
اسکلروزان اولیه بود. با پراکنده مطرح کننده کلانژیت

توجه به قطر مجاري صـفراوي نرمـال و عـدم وجـود     
MRCPي هــاکلــدولیتیازیس در ســونوگرافی و یافتــه

مطـرح  براي بیمار تشخیص کلانژیت اسکلروزان اولیه
گردید و با توجه به همراهی کلانژیت اسکلروزان اولیه 

ــا بیمــاري ــاب ــت  ه ــه خصــوص کولی ــابی روده ب ي الته
r/oبیمار کاندید انجام کولونوسکوپی جهـت  اولسراتیو

کولیت اولسـراتیو گردیـد. در کولونوسـکوپی کـاهش     
واسکولاریته،آتروفی و شکنندگی مخـاطی در کولـون،   

ي هـــاســـیگموئید و رکتـــوم مشـــاهده شـــد. یافتـــه
کولونوسکوپی به نفع پان کولیت متوسط بـود و جهـت   

و بــراي انجــام شــدتاییــد تشــخیص بیوپســی کولــون 
.گردیدلوژي ارسال پاتو

1 Magnetic Resonance Cholangiopancreatography
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نتایج آزمایشات بیمار و محدوده قابل قبول هر یک از آزمایشات.1جدول 
آزمایشنتیجهمحدوده قابل قبولآزمایشنتیجهمحدوده قابل قبول

(5–40 IU/L)205AST14-18 g/dL11.7Hemoglobin
(5–40 IU/L)108ALT40-57%37.3Hematocrit

80–306 IU/L1720ALP80-10082.3MCV

0.1–1.2 mg/dl
0.9Total

Bilirubin4–11 x 103/mm314.65× 103Leucocytes
0.5Direct

11–13.512PT×103450-150494×103Platelets

1.1INR20-569ESR

25–4035PTT<516CRP

negativeAMA2-30 U/L986γGT

3-5 g/dl4.5Albumin

ALP = alkaline phosphatase; ALT = alanine aminotransferase; AST = aspartate aminotransferase; PT= prothrombin time; PTT= partial
thromboplastin time; INR= international normalized ratio; AMA= Anti-mitochondrial antibody; CRP = C-reactive protein; γGT = gamma-
glutamyl transferase; RV = reference value.

بحث
) بـراي اولـین بـار در    PSCاولیه (انکلانژیت اسکلروز

مـزمن  . یک بیماري]8[توصیف شده است 1965سال 
و پیشرونده کلستاتیک با علـت ناشـناخته اسـت کـه بـا      

.]1[شـود  مـی ایجاد تنگی در درخت صفراوي مشخص
درمان دارویی ندارد و پیوند کبد تنها گزینـه درمـانی   
است با این حال عود بیماري بعد از پیوند زیـاد دیـده  

ــه بیمــادرصــد70. حــدود ]9[شــود مــی ــتلا ب ران مب
کلانژیت اسکلروزان اولیه مبتلا به بیماري التهابی روده 

مطالعــات . ]10[کولیــت اولســراتیو هســتند مخصوصــاً
ــابی روده در بیمــاران      ــاري الته ــیوع بیم ــیایی ش آس
کلانژیت اسـکلروزان اولیـه را در مقایسـه بـا جمعیـت      

. ]11,12[اروپایی و آمریکا، کمتـر گـزارش کـرده انـد     
چه ممکـن اسـت پـاتوژنز مشـترك بـین کلانژیـت       اگر

اسکلروزان اولیه و بیماري التهابی روده وجـود داشـته   
ي هـا باشد ولی این دو اخـتلال ممکـن اسـت در زمـان    

اسـکلروزان اولیـه ممکـن    مختلف رخ دهـد. کلانژیـت  
است چندین سـال پـس از پروکتوکوکتـومی بـه علـت      
کولیت تشخیص داده شود و برعکس بیمـاري التهـابی   
روده ممکن است چندین سال پـس از تشـخیص اولیـه    
کلانژیت اسکلروزان اولیه یـا حتـی پـس از پیونـد کبـد      

، بیمـاري التهـابی   هـا . در بیشتر گزارش]5[ظاهر شود 
روده پیش از کلانژیت اسکلروزان اولیه تشـخیص داده  

چرا که حضـور بیمـاري التهـابی روده    ]6,7[شده است 
کنـد  میترکلانژیت اسکلروزان اولیه را آسانتشخیص 

ــل از    ]13[ ــه قب ــکلروزان اولی ــت اس ــخیص کلانژی . تش
گـزارش شـده   تشخیص بیمـاري التهـابی روده نـدرتاً   

رسـد همزمـانی   مـی به دلایلی ناشناخته، به نظر.است
کلانژیت اسـکلروزان اولیـه بـا بیمـاري التهـابی      بهابتلا

روده فنوتیپ و شدت بیمـاري التهـابی روده را تغییـر   
اري التهابی روده در به طوري که فعالیت بیم،دهدمی

خفیـف و گـاهی   بیماران کلانژیت اسکلروزان اولیه غالباً
توانـد تشـخیص بیمـاري    مـی بدون علامت اسـت کـه  

PSC-IBD. در]14[التهابی روده را به تاخیر بینـدازد  

ــوم و       ــري رکت ــدم درگی ــا ع ــت ب ــان کولی ــیوع پ ش
Backwash Ileitisًریسک کانسر بالاتر است و احتمالا

کولون در آنها بالاتر است و بیشتر کولیت گسترده بـا  
. ]15[شود مییا بدون درگیري ایلئوم دیده

بیمار معرفی شـده علیـرغم تشـخیص نهـایی کولیـت      
اولسراتیو علایم روده اي به نفع آن نداشـت و خـارش   
ژنرالیزه شکایت اصلی بیمار بود. مطالعات قبلی نشـان  
داده اند که آن دسته از بیمارانی که علاوه بر کولیـت  
اولسراتیو به طـور همزمـان بـه کلانژیـت اسـکلروزان      

بت بـه بیمـاران بـا کولیـت     اولیه نیز مبـتلا بودنـد نس ـ  
اي م رودهئــاولســراتیو بــه صــورت منفــرد شــدت علا

بـه کلانژیـت   ري داشـتند. بـه عبـارتی دیگـر ابـتلا     کمت
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به کولیـت اولسـروز   اسکلروزان اولیه در بیماران مبتلا
شـود  میشدن سیر بیماري روده ايترمنجر به خفیف

در بیمارانی که کلانژیت اسکلروزان اولیه مقـدم  .]16[
شـود، در نیمـی   میبر کولیت اولسراتیو تشخیص داده

طبیعـی  ي آزمایشـگاهی غیر هـا از موارد فقـط آزمـون  
دارند و علائم تشخیصی معمول ماننـد تـب، خـارش و    

شود. ممکن است بیماران بـا  میزردي به ندرت دیده
ه بیمـار مطالعـه   علائم خفیف و خارش مراجعه کنند، ک

حاضر با این تابلوي بالینی مراجعه کرده بود. کلانژیـت  
باکتریایی با تب، لرز، درد ربع فوقـانی راسـت شـکم و    

تواند دیده شود. میدرصد15تا 10زردي در حدود 

نتیجه گیري
موارد کلانژیت اسکلروزان اولیه درصد 70از آنجا که 

حضـور بیمـاري   با بیماري التهابی روده مـرتبط اسـت،  
کلانژیـت اسـکلروزان اولیـه را    التهابی روده، تشـخیص  

کنــد. بنــابراین بیمــارانی کــه تشــخیصمــیتــرآســان
شـود بایـد   میکلانژیت اسکلروزان اولیه در آنها تایید

نوع بدخیمی، حتی براي رد بیماري التهابی روده یا هر
ــانه   ــیچ نش ــر ه ــت   اگ ــند تح ــته باش ــی نداش گوارش

ــا  ــکوپی بـ ــر  کولونوسـ ــد. اگـ ــرار گیرنـ ــی قـ بیوپسـ
کولونوسکوپی براي بیماري التهابی روده منفـی باشـد،   

سال بـا احتمـال ابـتلا بـه     5تا 3باید کولونوسکوپی هر 
بیماري التهابی روده تکرار شود.

تشکر و قدردانی
دانند تـا از همکـاري   میلازمنویسندگان مقاله بر خود 

 ــ  ــر علیرض ــاي دکت ــاجوي و آق ــر ح ــر ناص ــاي دکت ا آق
نژاد بابت انجـام کولونوسـکوپی بیمـار و آقـاي     شایگان

دکتر سجاد برین بابت گزارش پاتولوژي بیمار، تشـکر  
و قدردانی نمایند.
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