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Özet 

Caroli hastalığı intrahepatik safra yollarının kistik dilatasyonu ile karakterize, konjenital, nadir 

görülen bir hastalığıdır. Caroli hastalığının klinik özellikleri hepatolitiazis veya bakteriyel kolanjite 

bağlı olarak gelişen sarılık, sağ üst kadran ağrısı, ateşi kapsamaktadır. Endoskopik veya perkutan 

kolanjiografi geleneksel tanı yöntemidir, fakat günümüzde manyetik rezonans 

kolanjiopankreatografi tercih edilen tanı aracı olarak ortaya çıkmıştır. Caroli hastalığının tedavisi; 

kolanjit için antibiyoterapi ve destek tedavisi, hepatolitiazis için ursodeoksikolik asit tedavisini 

kapsamaktadır. Karaciğerin tek lobunu tutan lokalize Caroli hastalığında cerrahi rezeksiyon başarı 

ile uygulanmaktadır. Diffüz tutulumlarında ise ortotopik karaciğer nakli seçilecek tedavi olmalıdır. 

Biz burada 58 yaşında, 3 yıldır karın ağrısı şikayeti, kolanjit atakları olan ve sonuçta cerrahi 

rezeksiyon ile tedavi edilen Caroli olgusunu sunduk. 

Anahtar sözcükler : Caroli hastalığı, kistik genişleme, kolanjit 

Abstract 

Caroli's disease is a rare congenital disease of the liver characterized by cystic dilatation of the 

intrahepatic bile duct. The clinical features of Caroli's disease include jaundice, right upper 

abdominal pain and fever due to the associated complications of hepatolithiasis or bacterial 

cholangitis. Endoscopic or percutaneous cholangiography is the traditional method of diagnosis, 

but nowadays magnetic resonance cholangiopancreatography is emerging as the diagnostic 

modality of choice. The treatment for Caroli's disease includes supportive care with antibiotics for 

cholangitis and ursodeoxycholic acid for hepatolithiasis. Surgical resection has been used 

successfully in patients with monolobar disease. For patients with diffuse involvement, the 

treatment of choice is orthotopic liver transplantation. In this article, we report a 58 years – old 

male patient with Caroli’s disease. The patient had  abdominal pain and episodes of cholangitis  

for 3 years and finally, he was treated with surgical resection. 
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Giriş 

Caroli hastalığı; intrahepatik safra yollarının fusiform veya sakküler  kistik dilatasyonu ile 

karakterize, konjenital, nadir görülen bir hastalığıdır. Caroli hastalığının tanısı 
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intrahepatik safra yollarındaki kistik dilatasyonların ultrasonografi (USG), bilgisayarlı 

tomografi (BT), endoskopik retrograd kolanjiyopankreatikografi (ERKP), perkütan 

transhepatik kolanjiyografi (PTK), manyetik rezonans kolanjiyopankreatikografi (MRKP) 

ile gösterilmesiyle konur. Caroli hastalığının tedavisi biliyer anormaliklerin karaciğerdeki  

yerleşim şekline bağlıdır. Bir loba lokalize olan formlarında tedavi cerrahi rezeksiyon 

iken, diffüz formlarda etkili tedavi yöntemi ortotropik karaciğer naklidir. Caroli hastalığı 

nadir görülen bir hastalık olmasına rağmen, nedeni bilinmeyen kronik kolestazisin ayırıcı 

tanısında göz önünde bulundurulması gerekir.  

 

Olgu sunumu 

58 yaşında erkek olgu, yaklaşık 3 yıldır aralıklı olarak sırta vuran karın ağrısı ve son 3 

ayda titremelerle yükselen ateş, sağ üst kadran ağrısı atakları bulunan olguda ataklar 

sırasında bilirübin değerleri yüksek bulunmuştur. Olgu bu şikayetlerle farklı merkezlere 

başvurmuş olup kolanjit tanı ve tedavisi almıştır. 

Safra kesesinde taş tespit edilen olgu Genel Cerrahi kliniğine kabul edildi. Yapılan 

ultrasonografik inceleme sonucunda safra kesesinde taş ve karaciğer sol lob lateral 

segmentte safra yollarında dilatasyon ve aynı lokalizasyonda çok sayıda taş imajı tespit 

edildi (Resim 1). 

 

 

Resim 1. Olgunun preoperatif ultrasonografik görüntüsü. 

 

Bunun üzerine Caroli hastalığından şüphelenilerek hastaya ERKP planlandı. Hastaya 

yapılan ERKP ile koledok kanülize edildi, fakat karaciğer sol lob safra yolları 

görüntülenemedi. ERKP papillotomi yapılarak sonlandırıldı. Olguya yapılan manyetik 

rezonans görüntüleme sonucunda Caroli hastalığı düşünülmesi üzerine (Resim 2) hastaya 

sol lateral segmentektomi planlandı. Olguda intraoperatif olarak safra kesesinde taş, 

karaciğer sol lob 2. ve 3. segmentte küçülme, sertleşme ve safra yollarında genişleme 

tespit edildi (Resim 3). Rezeksiyon esnasında safra yollarından pürülan sıvı geldi ve 

intrahepatik safrayollarının taş ve yoğun safra çamuru ile dolu olduğu görüldü. 

Olguya sol lateral segmentektomi yapıldı (Resim 4). Postoperatif herhangi bir 

komplikasyon gelişmeyen olgu 7. gün önerilerle taburcu edildi. Olgunun cerrahi 

spesimeninin patolojik incelemesinde safra duktuslarında dilatasyon, duktus çevresinde 

ve parankimde yer yer abseleşen aktif kronik nonspesifik inflamasyon, lenfoid foliküller 

izlenerek Caroli hastalığı lehine yorumlandı. 
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Resim 2. Olgunun preoperatif manyetik rezonans görüntüsü. 

 

 

Resim 3. Hastanın intraoperatif küçülmüş ve fibrotik hale gelmiş karaciğer sol lob lateral 

segment ve normal olan sağ lob görüntüsü. 
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Resim 4. Çıkarılan sol lob lateral segmentteki intrahepatik safra yollarındaki pürülan sıvı, 

kistik genişlemeler ve taşların görünümü. 

 

Tartışma 

Caroli hastalığı; 1958 yılında ilk olarak Caroli tarafından intrahepatik safra yollarında 

kistik dilatasyonla karakterize konjenital bir malformasyon olarak tanımlanmıştır. 

Hastalık intrahepatik safra yollarında taş, kolanjit ve karaciğer abseleri oluşumu 

insidansında artış ile karakterizedir [1-3]. Caroli hastalığının insidansının 1/1.000.000 

olduğu bildirilmektedir. [4, 5]. Cinsiyet ayırımı gözetmeyen Caroli hastalığının %80’den 

fazlasına 30 yaş öncesinde tanı konur [1]. Caroli hastalığının nedeni bilinmemektedir. 

Ancak zaman zaman ailesel kümeleşme göstermesi, zaman zaman polikistik böbrek 

hastalığı ile beraber oluşu etiyolojide kalıtımın rolü olduğunu göstebilir. [6]. Olguların 

çoğunda otozomal resesif geçiş olduğu bilinmektedir [2]. 2001 yılında yayınlanan bir 

olgu sunumunda baba ve oğlunda Caroli hastalığı tespit edilmiş ve otozomal dominant 

geçiş olabileceği ileri sürülmüş. Yapılan bir çalışmada Caroli hastalığı olanlarda karaciğer 

biyopsileri alınarak sitogenetik bir analiz yapılmış, distal 3p kaybı ve/veya 8q kazancı 

Caroli hastalığının patojenitesinde önemli olabileceği düşünülmüştür [7]. Bizim olgumuz 

58 yaşında erkek ve aile anamnezinde Caroli hastalığı tespit edilmemişti. 

Caroli hastalığı klinik olarak ilk 5-20 yıl içinde asemptomatik olabilir veya yaşam 

boyunca çok az sıklıkta semptomlar görülebilir [8,9]. Semptomatik hastalarda hastalık 

kendini; tekrarlayan ateş, sarılık ve sağ üst kadran ağrısı ile gösterir. Literatürler 

incelendiğinde hastaların %64’ünde ana semptomun kolanjit atakları olduğu 

görülmektedir. Karaciğer abseleri ve  sepsis  diğer rastlanan semptomlardır. Ayrıca 

intrahepatik duktal ektazi safra durgunluğuna yol açarak intrahepatik safra taşı 

oluşumunu kolaylaştırır [5]. Bizim olgumuzda da son 3 yılda; özellikle sağ üst kadran 

ağrısı ve ara ara meydana gelen ateş semptomları mevcuttu, yapılan tetkiklerinde de safra 

taşı ve karaciğer sol lob lateral segmentlere lokalize intrahepatik safra taşı oluşumu tespit 

edildi. Ameliyat esnasında rezeke edilen kısmın safra duktuslarında çok sayıda milimetrik 

taş, safra çamuru ve abse drenajı gözlendi. Olgumuzun patolojik incelemesinde safra 

duktuslarında dilatasyon, duktus çevresinde ve parankimde yer yer abseleşen aktif kronik 

nonspesifik inflamasyon, lenfoid foliküller izlendi. Caroli hastalığının seyrinden dolayı; 

safra kesesinde taş olmaksızın izole koledok taşlarının varlığı, intrahepatik taş oluşumunu 

ve sıklıkla da Caroli hastalığını düşündürmelidir [4].  

Caroli hastalığında laboratuar çalışmaları tipik olup; alkalen fosfataz, direk bilirubin ve 

nötrofilinin hakim olduğu lökosit sayısında artışla karakterizedir. Karaciğerin sentez 

fonksiyonları başlangıçta normal iken tekrarlayan kolanjit atakları ve biliyer tıkanıklıklar 
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sonucu ilerleyen karaciğer hasarı sonucu etkilenebilir. Koagülopati kolestatik hastalarda 

vitamin K malabsorbsiyonu sonucu gelişebilir [10]. Olgumuz kliniğe başvurduğunda akut 

kolanjit tablosu yoktu. Hastanın laboratuar değerlerinde GGT : 102 U/L (normal değerler: 

0-61U/L) ve CRP : 3,78 mg/dl(normal değer: 0-0,8mg/dl) dışında bir patoloji görülmedi.  

Caroli hastalığının tanısı; abdominal USG, BT, MRKP, ERKP ve PTK ile karaciğer içi 

safra yollarında kistik dilatasyonların görüntülenmesi ile konur. 99m Tc sülfür kolloid ile 

yapılan taramalarda soğuk alanlar, bilirubin analoğu olan 99m Tc DISIDA (disofenin) 

taraması ile sıcak alanlar Caroli hastalığının klasik bulguları arasında yer alır [11,12]. 

USG ve BT, intrahepatik safra yollarındaki kistik dilatasyonları, varsa taş oluşumunu ve 

ortak safra yolu ile ilgili bilgileri vermede başarılı iken; polikistik karaciğer hastalığı gibi  

karaciğerin diğer kistik hastalıklarından ayırıcı tanı koyması oldukça zordur [6]. Direk 

kolanjiyografi Caroli hastalığının tanısında farklı bir seçenek olmasına karşın sepsis, safra 

kaçağı, kanama ve ölüm gibi komplikasyonları mevcuttur. (PTK ve ERKP’nin her 

ikisinde yaklaşık %3 gibi bir morbidite mevcut) ERKP ile gösterilebilen safra yolu 

patolojileri aynı duyarlılıkla noninvaziv bir yöntem olan MRKP ile de gösterilerek Caroli 

hastalığının tanısı konabilir [13]. Biz olgumuzda önce abdominal  USG ile safra 

kesesinde taş ve karaciğer sol lob 2. ve 3. segmentlerde kistik dilatasyon ile beraber 

biliyer taşla uyumlu ekoları tespit ettik, koledok normal olarak değerlendirildi. Daha 

sonra olguya Caroli hastalığı olabileceği düşünülerek abdominal  MR inceleme 

yapılmasına karar verildi. MR görüntüleri ile USG ile uyumlu bulgular saptanması 

üzerine hastaya ERKP planlandı. 

Caroli hastalığının ayırıcı tanısında; ortaya çıkan semptomlar gereği geniş bir hastalık 

spektrumu göz önünde bulundurulması gerekir. Bunlar arasında primer sklerozan kolanjit, 

rekürren piyojenik kolanjit, polikistik karaciğer hastalığı, koledokal kistler, biliyer 

papillomatozis ve zaman zaman oluşan tıkayıcı biliyer dilatasyonlar akla ilk gelenlerdir 

[1].  

Caroli hastalığı konjenital hepatik fibrosisle beraber olduğu zaman Caroli sendromu 

olarak adlandırılır. Her iki durumda da biliyer trakttaki farklılaşma embriyolojik 

malformasyon sonucu meydana gelir [14]. Eğer defekt remodelling döneminde büyük 

safra yollarında meydana gelmişse Caroli hastalığı, eğer büyük ve küçük tüm  intraheptik 

safra yollarını etkileyerek aynı zamanda fibrozise de neden olmuşsa  Caroli sendromu 

gelişir [15, 16]. Caroli sendromunun insidansı Caroli hastalığının insidansından daha 

fazladır [2]. Caroli sendromunda ilave olarak otozomal polikistik böbrek hastalığı, 

medüller sünger ve medüller kistik hastalıkla beraber olabilir [7]. Bu hastada yapılan 

görüntüleme çalışmalarında böbreklerde herhangi bir patoloji rastlanılmadı. 

Caroli hastalığı karaciğer abseleri, intra ve ekstrahepatik safra yollarında taş oluşumu ve 

kolanjiokarsinomaya neden olabilir [17]. Safra yollarındaki konjenital kistlerin %2,5 ve 

%16’sının kolanjiyokarsinomla ilişkili olabileceği bildirilmiştir [4]. Amiloidosiz de 

Caroli hastalığının tanımlanmış bir diğer komplikasyonu olabilir. Caroli hastalığında 

ölüm genellikle hepatik abse ve septisemiye bağlı olarak gelişir [18].  

Caroli hastalığının tedavisi klinik semptomlara ve biliyer patolojilerin bulunduğu 

lokalizasyona bağlıdır. Lokalize formlarda cerrahi ile kür sağlanabilir [19]. Her iki lobu 

içeren diffuz formlarda konservatif yaklaşım (kolanjit atakları için antibiyoterapi ve safra 

yollarında taş oluşumu için de ursodeaksikolikasit tedavisi), endoskopik terapi 

(intrahepatik safra taşlarının atımı için sfinkterotomi), ve internal biliyer bypas 

yöntemlerini içerir [15]. Lokalize Caroli hastalığında kabul edilebilir morbiditeyle cerrahi 

sıklıkla tedavi edici bir yöntemdir. [20]. Bu hastada lokalize Caroli tanısı konduktan 

sonra etkilenen bölge rezeke edilmiştir. Akut kolanjit varlığında ve karaciğer 

fonksiyonlarının bozukluğunda cerrahi yüksek mortalite (%20-40) ve morbidite (%44-80) 

ile ilişkilidir. Diffüz formlarda ise kabul edilebilir tedavi karaciğer naklidir [6] 
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