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Ozet

Caroli hastaligi intrahepatik safra yollarinin Kistik dilatasyonu ile karakterize, konjenital, nadir
goriilen bir hastaligidir. Caroli hastaliginin klinik 6zellikleri hepatolitiazis veya bakteriyel kolanjite
bagl olarak gelisen sarilik, sag iist kadran agrisi, atesi kapsamaktadir. Endoskopik veya perkutan
kolanjiografi  geleneksel tam1  yontemidir, fakat giinimlizde manyetik rezonans
kolanjiopankreatografi tercih edilen tani araci olarak ortaya ¢ikmustir. Caroli hastaliginin tedavisi;
kolanjit i¢in antibiyoterapi ve destek tedavisi, hepatolitiazis i¢in ursodeoksikolik asit tedavisini
kapsamaktadir. Karacigerin tek lobunu tutan lokalize Caroli hastaliginda cerrahi rezeksiyon basari
ile uygulanmaktadir. Diffiiz tutulumlarinda ise ortotopik karaciger nakli segilecek tedavi olmalidir.
Biz burada 58 yasinda, 3 yildir karin agrist sikayeti, kolanjit ataklar1 olan ve sonugta cerrahi
rezeksiyon ile tedavi edilen Caroli olgusunu sunduk.

Anahtar sozciikler : Caroli hastaligi, kistik genisleme, 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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Giris
Caroli hastaligi; intrahepatik safra yollarinin fusiform veya sakkiiler kistik dilatasyonu ile
karakterize, konjenital, nadir goriilen bir hastaligidir. Caroli hastaliginin tanist
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intrahepatik safra yollarindaki kistik dilatasyonlarin ultrasonografi (USG), bilgisayarli
tomografi (BT), endoskopik retrograd kolanjiyopankreatikografi (ERKP), perkiitan
transhepatik kolanjiyografi (PTK), manyetik rezonans kolanjiyopankreatikografi (MRKP)
ile gosterilmesiyle konur. Caroli hastaliginin tedavisi biliyer anormaliklerin karacigerdeki
yerlesim sekline baglidir. Bir loba lokalize olan formlarinda tedavi cerrahi rezeksiyon
iken, diffiiz formlarda etkili tedavi yontemi ortotropik karaciger naklidir. Caroli hastalig1
nadir goriilen bir hastalik olmasina ragmen, nedeni bilinmeyen kronik kolestazisin ayirict
tanisinda goz oniinde bulundurulmasi gerekir.

Olgu sunumu

58 yasinda erkek olgu, yaklasik 3 yildir aralikli olarak sirta vuran karin agrisi ve son 3
ayda titremelerle yiikselen ates, sag list kadran agris1 ataklart bulunan olguda ataklar
sirasinda biliriibin degerleri yliksek bulunmustur. Olgu bu sikayetlerle farkli merkezlere
bagvurmus olup kolanjit tan1 ve tedavisi almistir.

Safra kesesinde tag tespit edilen olgu Genel Cerrahi klinigine kabul edildi. Yapilan
ultrasonografik inceleme sonucunda safra kesesinde tas ve karaciger sol lob lateral
segmentte safra yollarinda dilatasyon ve ayni lokalizasyonda ¢ok sayida tas imaji tespit
edildi (Resim 1).

Resim 1. Olgunun preoperatif ultrasonografik goriintiisii.

Bunun iizerine Caroli hastaligindan siiphelenilerek hastaya ERKP planlandi. Hastaya
yapilan ERKP ile koledok kaniilize edildi, fakat karaciger sol lob safra yollar
goriintillenemedi. ERKP papillotomi yapilarak sonlandirildi. Olguya yapilan manyetik
rezonans goriintiileme sonucunda Caroli hastalig1 diisiiniilmesi tizerine (Resim 2) hastaya
sol lateral segmentektomi planlandi. Olguda intraoperatif olarak safra kesesinde tas,
karaciger sol lob 2. ve 3. segmentte kii¢lilme, sertlesme ve safra yollarinda genisleme
tespit edildi (Resim 3). Rezeksiyon esnasinda safra yollarindan piriilan sivi geldi ve
intrahepatik safrayollarinin tag ve yogun safra camuru ile dolu oldugu goriildii.

Olguya sol lateral segmentektomi yapildi (Resim 4). Postoperatif herhangi bir
komplikasyon gelismeyen olgu 7. giin Onerilerle taburcu edildi. Olgunun cerrahi
spesimeninin patolojik incelemesinde safra duktuslarinda dilatasyon, duktus ¢evresinde
ve parankimde yer yer abselesen aktif kronik nonspesifik inflamasyon, lenfoid folikiiller
izlenerek Caroli hastalig1 lehine yorumlandi.
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Resim 3. Hastanin intraoperatif kiiciilmiis ve fibrotik hale gelmis karaciger sol lob lateral
segment ve normal olan sag lob goriintiisii.
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Resim 4. Cikarilan sol lob lateral segmentteki intrahepatik safra yollarindaki piiriilan sivi,
kistik genislemeler ve taslarin goriiniimii.

Tartisma

Caroli hastaligi; 1958 yilinda ilk olarak Caroli tarafindan intrahepatik safra yollarinda
kistik dilatasyonla karakterize konjenital bir malformasyon olarak tanimlanmistir.
Hastalik intrahepatik safra yollarinda tas, kolanjit ve karaciger abseleri olusumu
insidansinda artig ile karakterizedir [1-3]. Caroli hastaliinin insidansinin 1/1.000.000
oldugu bildirilmektedir. [4, 5]. Cinsiyet ayirimi gézetmeyen Caroli hastaliginin %80’den
fazlasina 30 yas Oncesinde tani konur [1]. Caroli hastaliginin nedeni bilinmemektedir.
Ancak zaman zaman ailesel kiimelesme goOstermesi, zaman zaman polikistik bobrek
hastalig1 ile beraber olusu etiyolojide kalitimin rolii oldugunu gostebilir. [6]. Olgularin
cogunda otozomal resesif gecis oldugu bilinmektedir [2]. 2001 yilinda yayinlanan bir
olgu sunumunda baba ve oglunda Caroli hastalig1 tespit edilmis ve otozomal dominant
gecis olabilecegi ileri siiriilmis. Yapilan bir ¢alismada Caroli hastalig1 olanlarda karaciger
biyopsileri alinarak sitogenetik bir analiz yapilmis, distal 3p kaybi1 ve/veya 8q kazanci
Caroli hastaliginin patojenitesinde 6nemli olabilecegi diistiniilmiistiir [7]. Bizim olgumuz
58 yasinda erkek ve aile anamnezinde Caroli hastalig1 tespit edilmemisti.

Caroli hastalig1 klinik olarak ilk 5-20 yil i¢inde asemptomatik olabilir veya yasam
boyunca ¢ok az siklikta semptomlar goriilebilir [8,9]. Semptomatik hastalarda hastalik
kendini; tekrarlayan ates, sarilik ve sag iist kadran agrisi ile gosterir. Literatiirler
incelendiginde hastalarin  %64’iinde ana semptomun kolanjit ataklari oldugu
goriilmektedir. Karaciger abseleri ve sepsis diger rastlanan semptomlardir. Ayrica
intrahepatik duktal ektazi safra durgunluguna yol agarak intrahepatik safra tasi
Olusumunu kolaylastirir [S]. Bizim olgumuzda da son 3 yilda; 6zellikle sag iist kadran
agris1 ve ara ara meydana gelen ates semptomlar: mevcuttu, yapilan tetkiklerinde de safra
tas1 ve karaciger sol lob lateral segmentlere lokalize intrahepatik safra tasi olusumu tespit
edildi. Ameliyat esnasinda rezeke edilen kismin safra duktuslarinda ¢ok sayida milimetrik
tag, safra camuru ve abse drenaji gozlendi. Olgumuzun patolojik incelemesinde safra
duktuslarinda dilatasyon, duktus ¢evresinde ve parankimde yer yer abselesen aktif kronik
nonspesifik inflamasyon, lenfoid folikiiller izlendi. Caroli hastaliimin seyrinden dolayz;
safra kesesinde tag olmaksizin izole koledok taslarinin varligi, intrahepatik tas olusumunu
ve siklikla da Caroli hastaligini diisiindiirmelidir [4].

Caroli hastaliginda laboratuar ¢aligmalari tipik olup; alkalen fosfataz, direk bilirubin ve
nétrofilinin hakim oldugu 16kosit sayisinda artisla karakterizedir. Karacigerin sentez
fonksiyonlar1 baglangicta normal iken tekrarlayan kolanjit ataklar1 ve biliyer tikanikliklar
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sonucu ilerleyen karaciger hasar1 sonucu etkilenebilir. Koagiilopati kolestatik hastalarda
vitamin K malabsorbsiyonu sonucu gelisebilir [10]. Olgumuz klinige bagvurdugunda akut
kolanjit tablosu yoktu. Hastanin laboratuar degerlerinde GGT : 102 U/L (normal degerler:
0-61U/L) ve CRP : 3,78 mg/dl(normal deger: 0-0,8mg/dl) disinda bir patoloji goriilmedi.

Caroli hastaliginin tanisi; abdominal USG, BT, MRKP, ERKP ve PTK ile karaciger ici
safra yollarinda kistik dilatasyonlarin goriintiilenmesi ile konur. 99m Tc siilfiir kolloid ile
yapilan taramalarda soguk alanlar, bilirubin analogu olan 99m Tc DISIDA (disofenin)
taramasi ile sicak alanlar Caroli hastaliginin klasik bulgular1 arasinda yer alir [11,12].
USG ve BT, intrahepatik safra yollarindaki kistik dilatasyonlari, varsa tas olusumunu ve
ortak safra yolu ile ilgili bilgileri vermede basarili iken; polikistik karaciger hastalig1 gibi
karacigerin diger kistik hastaliklarindan ayiric1 tam koymasi oldukga zordur [6]. Direk
kolanjiyografi Caroli hastaliginin tanisinda farkli bir segenek olmasina karsin sepsis, safra
kacagi, kanama ve oliim gibi komplikasyonlar1 mevcuttur. (PTK ve ERKP’nin her
ikisinde yaklasik %3 gibi bir morbidite mevcut) ERKP ile gosterilebilen safra yolu
patolojileri ayni duyarlilikla noninvaziv bir yontem olan MRKP ile de gosterilerek Caroli
hastaliginin tanis1 konabilir [13]. Biz olgumuzda o6nce abdominal USG ile safra
kesesinde tas ve karaciger sol lob 2. ve 3. segmentlerde kistik dilatasyon ile beraber
biliyer tagla uyumlu ekolar1 tespit ettik, koledok normal olarak degerlendirildi. Daha
sonra olguya Caroli hastaligi olabilecegi disiiniilerek abdominal MR inceleme
yapilmasia karar verildi. MR goriintiileri ile USG ile uyumlu bulgular saptanmasi
iizerine hastaya ERKP planlandi.

Caroli hastalifinin ayirici tanisinda; ortaya ¢ikan semptomlar geregi genis bir hastalik
spektrumu g6z 6niinde bulundurulmasi gerekir. Bunlar arasinda primer sklerozan kolanjit,
rekiirren piyojenik kolanjit, polikistik karaciger hastaligi, koledokal kistler, biliyer
papillomatozis ve zaman zaman olusan tikayici biliyer dilatasyonlar akla ilk gelenlerdir

[1].

Caroli hastalig1 konjenital hepatik fibrosisle beraber oldugu zaman Caroli sendromu
olarak adlandirilir. Her iki durumda da biliyer trakttaki farklilasma embriyolojik
malformasyon sonucu meydana gelir [14]. Eger defekt remodelling doneminde biiyiik
safra yollarinda meydana gelmisse Caroli hastaligi, eger biiylik ve kiigiik tiim intraheptik
safra yollarin1 etkileyerek ayni zamanda fibrozise de neden olmugsa Caroli sendromu
gelisir [15, 16]. Caroli sendromunun insidansi Caroli hastaliginin insidansindan daha
fazladir [2]. Caroli sendromunda ilave olarak otozomal polikistik bobrek hastaligi,
mediiller siinger ve mediiller kistik hastalikla beraber olabilir [7]. Bu hastada yapilan
goriintiileme ¢aligmalarinda bobreklerde herhangi bir patoloji rastlanilmadi.

Caroli hastalig1 karaciger abseleri, intra ve ekstrahepatik safra yollarinda tas olusumu ve
kolanjiokarsinomaya neden olabilir [17]. Safra yollarindaki konjenital kistlerin %2,5 ve
%16’sinin  kolanjiyokarsinomla 1iligkili olabilecegi bildirilmistir [4]. Amiloidosiz de
Caroli hastaligimin tanimlanmis bir diger komplikasyonu olabilir. Caroli hastaliginda
oliim genellikle hepatik abse ve septisemiye bagli olarak gelisir [18].

Caroli hastaliginin tedavisi klinik semptomlara ve biliyer patolojilerin bulundugu
lokalizasyona baglidir. Lokalize formlarda cerrahi ile kiir saglanabilir [19]. Her iki lobu
iceren diffuz formlarda konservatif yaklagim (kolanjit ataklar1 i¢in antibiyoterapi ve safra
yollarinda tas olusumu i¢in de ursodeaksikolikasit tedavisi), endoskopik terapi
(intrahepatik safra taslarmin atimi igin sfinkterotomi), ve internal biliyer bypas
yontemlerini igerir [15]. Lokalize Caroli hastaliginda kabul edilebilir morbiditeyle cerrahi
siklikla tedavi edici bir yontemdir. [20]. Bu hastada lokalize Caroli tanist konduktan
sonra etkilenen bolge rezeke edilmistir. Akut kolanjit varliginda ve Kkaraciger
fonksiyonlarinin bozuklugunda cerrahi yiiksek mortalite (%20-40) ve morbidite (%44-80)
ile iliskilidir. Diffiiz formlarda ise kabul edilebilir tedavi karaciger naklidir [6]
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