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CAROLi HASTALIGI

(Intrahepatik Safra Kanallarinin Konjenital Kistik Dilatasyonu)
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Caroli hastalidi esas olarak intrahepatik safra kanallarinin kistik
genislemesidir. Hastalidin dider oSzellikleri, safra yollarinda 1as tesek-
kilOone predispezisyon, kolanjit ve karaci§er apsesi gelismesidir. Ay-
rica, konjenital hepatik fibrosis ve ekstrahepatik safra yollarinda ge-
nisleme ile birlikte bulunabilecedi bildiriimistir.

Klinigimizde Caroli hastali§i ftanisi  konulan 22 yasindaki kadin
olgu rapor edildi. Tani operatif bulgular ile konuldu. Bu olgumuzda,
intrahepatik safra kanallarinda kistik genislemeler saptandi. Ayrica int-
rehepatik safra kanallarinda ve koledok igerisinde tas tesbit edildi.
Karaciger biyopsisinde hepatik fibrozis gorildi. Fakat karaciJer siro-
zu ve portal hipertansiyon ycktu. Koledekotomi yapilarak intrahepatik
ve ekstrahepatik taglar temizlendi. Cerrahi tedavi koledokoduodenos-
tomi seklinde yapildi. Postoperatif erken donemde komglikasyon ol-
madi.

intrahepatik safra kanallarinin konjenital dilatasyonu klinik bul-
gulari ile birlikte, 1958 yilinda Caroli ve arkadaslar! tarafindan tanim-
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landi (2). Bu hastalikta infrahepatik safra kanallarinda gdrilen sak-
kiiler ve silindirik genislemeler en dnemli :bulgudur. Semptomlar ge-
nellikle gen¢ yaslarda baslar. Daha cok kolanjit ataklarin badli semp-
tomlar crtaya cgikar. Hastalik tedavi edilmez ise sepsis ve karaciger
yetmezligi scnucu mertalite meydana gelir (7).

Caroli hastalidi bazen peripertal fibrozis ile birlikte gdrilur. Po-
likistik karaciger hastalid ise, Caroli hastaliindan farkh bir antite
olup, avirici tanist yapilmahdir. Karacigerin kistik hastalidinda, kara-
ciger kistleri miUkiUs Ihtiva eder ve bu kistlerin safra kanallar ile
istiraki ycktur., Ayrica kolanjit gdrilmez (6).

Cukurova Tip Fakiiltesi Genel Cerrahi kliniginde, Caroli hastaligi
tanizi ile cerrahi tedavi gdren bir olgu rapor edildi. Clgumuzda he-
patomegali, intrahepatik safra kanallarinda genisleme ve safra taslar
en Gremli bulgular idi. Bu olgunun takdimi ile biriikte literatlr ince-
lendi.

OLGU

22 yagindaki kadin hasta haziran — 1982 tarihinde sarilik nedeni
iie bagvurdu. ki ay dnce gézleffnin ve cildinin sarardidin fark etmis.
idrari koyu cay renginde ve gaitasi camci macunu seklinde olmus.
Devamh olarak halsizlidi, bulanti ve kusmasi varmis. Sanhidi ve diger
yakinmalari bir middst dUzelmis. 15 gin &nce sarilik tekrar ortaya
cikmis ve birlikte ates, UsUme, titreme olmaya baslamis.

Fizik muayenede : ates 37°.9C, nakiz 116/dakika, kan basinc
100/£0 mmHg, skleralar ve cild sari, vicudda kasinti izleri saptandi.
Hafif derecede desoryantasycn vardi. Karacider kosta kenarini midk-
lavikiler hatta 13 cm gegiyor ve hassas idi. Dalak palpe edilmedi.

Laboratuvar bulgulari : Hemoglokin, % 8.2 gr. B.K. 12.800 mm3.
Periferik yaymada pargalilar hakim. BUN. % 23 mg Aclik kan sekeri.
% 92 mg SGCT. 42 i SGPT. 70 U Alkalen Fosfataz. 280 1.0. Total
bilurukbin, % 3.4 mg Direk bilurubin, % 2.1 mg Total protein. % 6.4
gr. Albumin. % 2.8 gr Protein elektroforezinde, albumin. % 40.7,
o Y% 57, oe: % 17.3, B: % 101, 5 @ % 25.7 bulundu. ImmUn elektro-
forezinde ise Ig A ve lg G fraksiyonlarinda hafif artma tesbit edildi.
Protrombin zamani. kontrol: 14" ve hasta : 18" idi. Idrarda biluru-
bin (+++) ve Urobilincjen (++ +) tesbit edildi. Bilurubin Ust
sinirda oldugu icin, drip infUzyon kolangiografi yapildi. Safra kesesi
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ve yollari doldurulamads. Ulirasonograti yapildive intrahepatik—safra
kanallarinda genisleme saptandi. Tem® ile yapilan karaciger sintig-
rafinde ise, hepatomegali ve yaygin irregiler aktivite tutulmasi iz-
lendi. Tikanma sarihd diUstnulerek perkifan transhepatik kolanjiog-

rafi yapildi. Sag ve sol hepatik kanallarin izerinde, intrahepatik safra
kanallarinda genisleme ve multipl non-cpak taslar saptandi. Karaciger
icerisinde yer, yer kistik genislemeler goriliyordu (Resim 1).

Resim |: PerkUtan transhepatik kolanjiografi ile intrahepatik safra
kanallarinda kistik ve silindirik genislemeler goriimekte.

Bu bulgular ile laparctomi yapildi. Eksplerasyon sirasinda karaci-
Jerin tamamini ilgilendiren blyUme ve sari-yesil renk deg1<|l<hg] gd-
rildU. Koledok 2 cm genisliginde ve igerisinde 0.2 ile 20 mm biyUk-
luklerinde multipl taslar vardi. Kolesistektomi ve koledokotomi yapil-
di. Hepatik kanallar buji ve sonda yardimi ile taslardan temizlendi.
FPerkitan transhepatik kolanjicgrafide intrahepatik safra kanallarinda
kistik ve silindirik genislemeler gdrUlmUstl. BUfin bu kulgular ile
Caroli hastaligi dustinulerek cerrahi girisim uygulandt. Koledck ile
duodenum arasinda genis bir aciklik sadlamak igin koledokoduode-
rostomi yapildi. Karacigerdeki makroskopik patolojiyi degerlendirmek
icin, karaciger kenar biyopsisi alindi. Mikroskopik inceleme ile, portal
araliktan lobiller arasina ilerleyen yaygin hepatik fibrozis ve safra
kanallarinda genisleme gorildU (Resim 2), (Resim 3).
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Resim 2: Karacigerde portal alanlarda artan ve lobiller arasina ilerieyen
fiordz doku. (Von Gieson x 25).

Resim 2: Difer bir portal alanda genislemis safra kanallari yvani sira,
fibréz doku artimi. (H—E x 40).
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TARTISMA

Carcli hastali§i konienital malfermasyeon olup, intrahepatik safra
kanallarinin kistik genislemesi ile karekterizedir. Bu patoloji ile bir-
likte, safra kanallarina ait difer mallnrmasyonlar gdrilebilir. Ayriza
koledck kisti bulunan oigularin % 5Yden fazlasinda, infrahepatik saf-
ra kanallarinda kistik ~enislzmeler teskit edilmistir (7).

Carcli hastahd ile kanjeriial hepatik fibrozisin siklikia birlikte bu-
lundudu bildirilmistir. Bunun gercek insidansi ise bilinmemektedir.
iki hastahdin ayiric tomisin yarmak da oldukga glctir. Histopatolojik
bulgular kirbirine benzemektedir. Bu nedenle bazi yazarlar; Caroli
hastalidini, kenjenital hepatik fibrozisin anatomik ve klinik sekii ola-
rak nitelendirirler (6). Carcli hastaliginin histopatolojik gorinimu
portal fibrozis, safra kanallarinda proliferasycn ve iltihabi hicre in-
filtrasycnu seklindedir. Konjenital hepatik fibrozis bulunan 5 olguda,
operatif kolangiografi yapilmis ve hepsinde infrahepatik safra kanal-
larinda genisleme tesbit edilmistir (1). Olgumuzda portal alanlarda
fibrozis, safra kanallarinda genisleme ve proliferasyon vardi. Bu yon-
den konjenital hepatik fibrozis ile birlikte bulundugu kabul edilebilir.

Konjenital hepatik fibrozis renal tUbiler ektazi ile birlikte gorU-
lebilir. Dider taraftan konjenital hepatik fibrozisde presinuzoidal por-
tal hipertansiyon sonucu dzefagus varis kanamalari gelisebilir (6).

Caroli hastalidinin semptomlari  karin adrisi, UsUme, fitreme ve
ates seklindedir. Hastalik kolanjit ataklari ile kendini gdsterir. Caroli
bu hastalikta sarilik gdrilmeyecedini bildirmesine ragmen, sonradan
bazi olgularda sarihik gelistigi yayinlanmistir.  Tani preoperatif dev-
rede nadiren konulabilir. invaziv olmayan fani ydntemlerinden sintig-
tafi, ultrasonegrafi ve bilgisayarli vicut tomografisi ile cerrahi girisim
Sneesinde tan konulabilecedi  bildirilmistir (3, 4). Ultrasonografi ve
tomografi ile porta hepatis civarinda multipl kistik yapilar izlenir.
Karaciger sintigrafisi ise, daha az yararli olmakfa ve sadece irregller
aktivite tutulmasi gorilmektedir. Caroli hastalidi icin en onemli in-
vaziv fani yéntemi ise perkitan franshepatik kolanjiografidir (3).

Olgumuzda yapilan karaciger sintigrafisinde irreguler aktivite
tiulmasi, perkitan transhepatik kolanjiografi ilede intrahepatik safra
kanallarinda genisleme ve fas fesbit edilmisti. Tani, esas olarak cerra-
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ki bulgular ve biycpsi ile kenuldu. 22 vasindaki kadin clgumuz saf
Caroli hastaligi olmayip, birlikte ekstrahepatik safra kanallarinda ge-
nisleme, safra taglari ve hepatik fibrozis vardi.

Caroli hastaligr ile ilgili literatir taranmis, histopatolojik inceleme
ve safra ycllari radyolojisi ile tesbit edilen hasta sayisi 46 olarak bu-
lunmustur (1, 2). Sadece 6 olguda (% 13) tek basina intrahepatik
safra kanallarinda genisleme oldugu gdsterilmistir. Konjenital hepatik
fibrozis 16 olguda (% 24.7) ekstrahepatik safra kanallarinda genisle-
me 10 olguda % 21.7) gdrilmustor. 14 clguda ise (% 30), Uc ana-
mali birlikte bulunmustur. Bu bulgulara ilave olarak intrahepatik tas
% 34.1 ve kledok taslari % 21 oraninda saptanmistir. Kenjenital he-
patik fibrozis, intrahepatik safra kanallarinda kistik genislemeler (Ca-
roli hastalidi) ve ekstrahepatik safra yellarinda  genislemeler bazi ol-
gularda birlikte gdrilmistir. Bundan delayr bu antite kazi arasti-
ricilar tarafindan ayni konjenital hastaligin dedisik kademeleri olarak
diUsUnUlmUstir (1, 5).

(Caroli’s Disease : Robert of a Case)

Caroli’'s disease is congenital malformation caracterised by
localized cystic dilatation of the infrahepatic biliary tree. This condition
may occur as an isolated alteration limited to the intrahepatic biliary
sysfem or may bbe associated with other developmental malformotions
such as congenital hepatic fibrosis and the dilatation of extrahepatic
biliary tree. '

A case of congenital cystic dilatation of the intrahepatic bile
ducts is reported. The female pafient was 22 years oldu. She was
admitted fo our surgical service, with a 2 morth history of abdominal
pain, accompanied by fever and jaundice. The diagnosis '‘was establis-
hed with the operative findings especailly cholangiography. Extra-
hepatic bile duct dilatation, intrahepatic stones and extrahepatic
stones were also found. All of the stones were removed and than
choledochoduodenostomy was carried out.
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