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Caroli hastaligi: Bir olgu sunumu
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SUMMARY
Caroli’s disease: A case report

Caroli’s disease is a rare congenital disorder characterized by
cytic dilatation of the intrahepatic bile ducts. Caroli’s disease
is transmitted in autosomal recessive fashion. Chollangitis,
liver cirrhosis, and cholangiocarcinoma are its potantial
complications. The magnetic resonance cholangiography
(MRCG) is the metod with the highest sensitivity in the diag-
nosis of Caroli’s disease. In this study, we present a case of a
fifty year old grill who was diagnosid with Caroli’s disease
(Caroli type I).
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Caroli hastalig1 intrahepatik safra yollariin tikayi-
c1 olmayan sakiiler yada fusiform dilatasyonlart ile
karakterize nadir konjenital bir durumdur. Dogum-
sal sakiiler genislemeler karaciger i¢i safra kanalla-
rinin bir¢ok bolimiini etkileyebilir (1.2),
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On bes yasinda kiz ¢ocugu sag tist karin agristi,
hafif ates, sigkinlik ve kilo kayb1 sikayetleriyle
hastanemize bagvurdu. Anamnezinde, 10 yasindan
beri bu sikayetlerinin oldugunu ifade edildi.

Fizik muayenede epigastrik hassasiyet, hafif ateg
tespit edildi. Tam kan sayiminda 16kosit sayisi
6.900/ml, hematokrit: % 44.3, hemoglobin: 15.1

gr/dl, protrombin zamani: 14 sn, parsiyel trombop-

lastin zaman: 29 sn, biyokimyasal incelemede
SGOT: 23 IU/L, SGPT: 26 IU/L, alkalen fosfataz:
115 TU/L, total bilirubin:0.8, direkt bilirubin: 0.1,
trik asit: 3.1, kolesterol: 122, Na: 134 mg/dL,
K:3,6 mg/dL, Ca: 9.2 mg/dL, total protein: 6.7 mg/
dL ve albumin:4.1 mg/dL bulundu. Ayrica, hasta-
nin periferik kan lenfosit kiiltlirinde kromozom
analizi yapild1 ve 46,XX normal karyotipe sahip
oldugu gosterildi.

Yapilan iist batin ultrasonografide (USG) safra
kesesi ©’S” seklinde ve intrahepatik safra yollarin-
da kistik dilatasyonlar izlendi. Karaciger i¢inde yer
yer kistik yapilar goriildii. Dalak ve pankreas nor-
mal boyutlarda ve homojen parankim ekosuna
sahipdi. Batinda asit veya kitle izlenmedi. Her iki
stirrenal lojda kistik veya solit lezyon izlenmedi.
Her iki Bobrek normal lokalizasyonda boyutlari
normal olup kontiirleri diizgiindii (Sekil 1). Ust
batin magnetik rezonans grafide (MR): safra kesesi
”S” seklindeydi. Safra kesesi liimeninde patolojik
olusum izlenmedi. Intrahepatik ana safra yolarinda
belirgin kistik dilatasyonlar goriildii (Sekil 2 A,B).
Hastada hepatik fibrozis ve renal patoloji saptan-
madi. Olgu bu haliyle Caroli hastas1 (Caroli tip 1)
olarak degerlendirildi.

Karaciger ile safra yollarinin morfolojik ve fonksi-
yonel durumunu incelemek amaci ile Magnetik
rezonans kolanjiografi (MRKG) yapildi: Intrahepa-
tik ana safra yollarinda ve koledokda kistik dilatas-
yonlar mevcuttu (Sekil 3).
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Sekil 1. Abdomen USG: intrahepatik ana safra kanallarinda kistik
dilatasyonlar izlenmektedir.

B

Sekil 2. Ust batin MR: A. safra kesesi ”’S” seklindedir. B. intrahe-
patik Kistik olusumlar izlenmektedir.

TARTISMA

Ik olarak 1958 yillarinda Caroli tarafindan tanim-

Sekil 3. MRKG: Intrahepatik ana safra yolarinda ve koledokda
kistik dilatasyonlar mevcuttur.

lanan hastalik, otozomal resesif gecis gostermekte-
dir (I-3), Caroli’in Iki tipi vardir; daha az goriilen ve
yalnizca intrahepatik safra yollarinda segmental,
kistik dilatasyon izlenen Caroli hastalig1 (tip I), ve
digeri konjenital hepatik fibrozis, portal hipertansi-
yon ve sirozun eglik ettigi kompleks tip Caroli
sendromu (tip II) dir @,

Caroli sendromu karaciger ici biiyiik ve interlobti-
ler safra yollarinin duktal plak gelisim bozuklugu
en kiictik portal yol boyunca devam etmektedir.
Cesitli derecede periportal fibroz, siroz ve portal
hipertansiyon ile birliktedir (5:6).

Hastaligin mekanizmasinin gebeligin sekizinci haf-
tasinda portal veni cevreleyen onciil hepatositten
olusan onciil karaciger ici biliyer agacin ¢ift taba-
kal1 hiicreleri olan duktal plagin normal embriyolo-
jik seklinin bozulmasi ve safra kanallarinin ¢esitli
derecelerde biiyiimesi ve bolimli genislemesi
oldugu diisiiniilmektedir (¢-9. Caroli sendromuna
otozomal resesif polikistik bébrek hastaligi da
eslik etmektedir. Sendromik tip daha siktir, fakat
ayni ailede farkli bireylerde her iki tip de gortilebi-
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lir. Her ikisi de 1:1 000 000 siklikla ve kizlarda
erkeklerden fazla goriiliir ©-11),

Caroli hastaliginda tekrarlayan kolanjit ataklari,
karacigerde apse olusumu ve genislemis safra
kanallarinda tas olusumu beklenen komplikasyon-
lardir. Klinik belirtiler herhangi bir yagsta goriilme-
sine ragmen, en sik siit cocuklugunda ve geng eris-
kinde goriilir. Akut kolanjit ataginda ates, karmin
sag tist boliimiinde agr1, hafif sarilik ve kagint1 ola-
bilir. Hepatomegali ve portal hipertansiyon gelis-
mig ise splenomegali saptanabilir.

Caroli sendromlu hastalarda, kolanjit atagi bulgu-
lar1 ve karaciger fibrozu sonucu olusan portal
hipertansiyona bagli kanamalar goriilebilir. Hastali-
&in seyri bobrek hastaliginin ciddiyetine, periportal
fibrozun derecesine ve karaciger iglev bozukluguna
baglidir. Akut enfeksiyon ataklarinda alkalen fosfa-
taz, direkt bilirubin ve I6kosit degerlerinde artma
saptanir. Hastaligin baglangicinda karaciger islev-
lerinde bozulma saptanmaz. Ancak, yineleyen
kolanjit ataklarindan ve safra tikanikligina bagh
olarak karacigerde ilerleyici hasar ortaya c¢ikabilir
(5.12), Caroli sendromunda karaciger yetersizligi,
kolanjiyokarsinom, karaciger apsesi ve safra tasi
gelistigi bildirilmektedir (13.14),

Malformasyonun gésterilmesinde gilintimiizde
USG, MR, MRKG, perkiitan transhepatik kolanji-
yografi (PTK) veya endoskopik retrogratkolanjio-
pankreatikografi (ERKP) kullanilmaktadir. USG
karaciger ici safra kanallarinin genislemesini gos-
terir, ama kesin tani ve hastaligin yayginligi
MRKG, PTK ve ERKP ile konur (15.10), Ancak son
iki yontem invazif yontemler olup, komplikasyon-
lara yol acabilmektedir.

Tedavi, amag tekrarlayan kolanjit ataklarini 6nle-
mek i¢in biliyer drenajin saglanmasidir. Bu amagla
cesitli cerrahi ve medikal tedaviler yapilabilir.
Hastalik tek bir lobda sinirliysa kismi hepatektomi
faydali olabilir. Kolanjit ve sepsis uygun antibiyo-
tiklerle tedavi edilir. Safra tagindan dolay1 kompli-
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kasyonlar1 azaltmak i¢in ursodeoksikolik asit teda-
visi uygulanabilir. Kolanjiyokarsinom olusma ola-

silig1 yiiksek oldugundan karaciger nakli gerekebi-
lir (12,17-19).
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