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On yedi yasinda kiz hasta karin sisligi nedeniyle ¢ocuk
gastroenteroloji poliklinigine bagvurdu. Hastanin genel
durumu iyi, viicut agirligr: 66 kg (75-90 p), boyu: 151 cm
(3-10 p), tansiyonu 120/60 mm Hg, nabiz: 98/dk, viicut
sicakligr: 36,5°C idi. Batin distansiyonu ve traube alaninin
kapali olmasi diginda fizik muayenesi normaldi. Soygec-
misinde ozellik bulunmayan hastanin 6zge¢misinde 2,5
yaginda iken karin sigligi yakinmasi ile bagvurdugu dis
merkezde ismini hatirlayamadiklari bir karaciger hastalig
ile izleme alindigy, ailesi daha sonra kontrole gotiirmedigi
i¢in takipsiz kaldig1 6grenildi. Laboratuar incelemesinde
beyaz kiire: 10,69 K/uL, hematokrit: %46, hemoglobin:
15,8 g/dL, trombosit: 650.000 k/uL, ALT: 21 u/L, AST: 50
u/L, kreatinin: 0,7 mg/dL, iire: 36,9 mg/dL, direkt.biliru-
bin: 0,6 mg/dL, total bilirubin: 13,1 mg/dL, iirik asit: 4 mg/
dL, sodyum: 148 mEq/L, potasyum: 4,6 mEq/L, kalsiyum:
9,98 mg /dL, fosfor: 4,9 mg/dL, klor: 117 mEq/L, albiimin:
3,9 gr/dL ile normal olarak degerlendirildi. Hastanin idrar
incelemesinde (20 mg/m?/saat) proteiniirisi dikkati ¢ekti.
Yapilan tiim batin ultrasonografisinde (USG), karaciger
boyutu ve parankim ekosu normal, her iki karaciger lo-
bunda intrahepatik safra yollariyla iliskili yaygin kistik di-
latasyonlar, safra kesesi normal, dalak normalden biiyiik
olup normal parankim yapisinda, her iki bobrekte renal
papilla lokalizasyonunda biyiigii 9 mm ¢apli ¢ok sayida
basit kistik lezyon, her iki bobrek parankim ekosu gra-
de 2 artmus, siniislerinde yaygin milimetrik ekojeniteler
saptandi. Cocuk nefroloji boliimii ile konsiilte edilen has-
tanin renal doppler USG incelemesinde bilateral bobrek
parankiminde grade 2 ekojenite artisi, milimetrik ebatl
kistler ve prekistik oldugu diigiiniilen milimetrik ekojen
odaklar izlenirken renal arter akimi normal olarak deger-
lendirildi. Batin manyetik rezonans (MR) incelemesinde
mediiller stinger bobrek hastalig tespit edildi (Resim 1).
Dimerkaptosiiksinikasit sintigrafisi (DMSA) ve dietilent-
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riaminpentaasetikasit sintigrafisi (DTPA) incelemeleri
normal olarak degerlendirildi. Glomeruler filtrasyon hizi
(125 ml/1.73m?/dk) normal ve proteiniiri saptanan has-
taya anjiotensin-konverting-enzim (ACE) inhibitori bas-
land1. Batin USG incelemesinde intrahepatik safra yolla-
riyla iliskili yaygin kistik dilatasyonlar goriilmesi tizerine
istenilen MR kolanjiopankreatikografi (MRCP) inceleme-
sinde her iki lobda intrahepatik safra yollarinda sakkiiler
kistik dilatasyonlar ve koledokta hafif dilatasyon saptand1
(Resim 2). Portal ven doppler USG incelemesinde, sple-
nomegaliye ek olarak dalak hilusunda kollateral venler,
splenik ven ¢ap1 11 mm olarak normalden genis fakat nor-
mal akim paterninde olarak degerlendirilen hastanin, ba-
tin igerisinde gastrodzofageal, paraumblikal, splenorenal
veya gastrorenal kollateral saptanmadi. Ust gastrointesti-
nal sistem endoskopisinde portal hipertansiyonu diisiin-
diiren herhangi bir 6zofageal veya gastrik varis goriilmedi.

Bu hastada taniniz nedir ?

Resim 1: Aksiyel T2 agirlikli MRG kesitlerinde her iki bobrekte
papilla lokalizasyonlarinda toplayici sistem tiibiiliislerinde kistik
dilatasyonlar ve piramitler lokalizasyonunda ¢izgilenmeler izlen-
mektedir.

Resim 2: Aksiyel T2 agirliklt MRG kesitlerinde sag lobda daha be-
lirgin olmak iizere karaciger her iki lobunda, intrahepatik safra
yollarinda sakkiiler kistik dilatasyonlar izlenmektedir.

Taniniz nedir? - Yilmaz ve ark.
1



Tani: Caroli sendromu

Caroli hastaligy, intrahepatik safra kanallarinin kistik di-
latasyonlar1 ile karakterize, konjenital, seyrek goriilen
bir hastaliktir (1). Insidanst 1/1.000.000 olarak bildirilen
Caroli hastalig1 her iki cinste esit siklikta gortilmekte ve
siklikla 30 yagindan once tani almaktadir (2). Caroli has-
taliginin periportal fibroz, portal hipertansiyon ve bobrek
patolojilerinin eslik ettigi formuna Caroli sendromu denil-
mektedir (3). Etiyolojisi net olarak bilinmemekle birlikte
embriyolojik dénemde safra kanallarinin farklilagmasiyla
ilgili bir malformasyondan kaynaklandig1 disiiniilmek-
tedir (4). Hastalarin karaciger biyopsilerinden yapilmis
sitogenetik analizlerde 3. ve 8. kromozomlar arasindaki
translokasyonlarin patogenezde 6nemli bir role sahip ol-
dugu belirtilmistir (5). Olgularin ¢ogu otozomal resesif
gecis gosterir ve otozomal resesif polikistik bobrek has-
taligina eslik eder (4). Seyrek de olsa otozomal dominant
polikistik bobrek hastaligina ve mediiller stinger bobrek
hastaligina eslik ettigi de bildirilmistir (6). Olgumuz aile-
since karaciger biyopsisi yapilmasina izin verilmedigi icin
histopatolojik olarak konjenital hepatik fibroz yoniinden
arastirilamasa da radyolojik olarak periportal fibrozis bul-
gularina rastlanmamis olmakla birlikte mediiller siinger
bobregin eslik etmesinden dolayr Caroli sendromu ola-
rak kabul edilmistir. Intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollarinda tas olusumu, karaciger apseleri ve tekrarlayan
kolanjit ataklar1 hastaligin seyri boyunca sik karsilagilan
klinik tablolardir. Klinik belirtiler herhangi bir yasta gorii-
lebilir (7). Cogu olgu ilk iki dekatta semptomsuzdur ve ba-
zilar1 yasam boyu belirti vermeyebilir (8). Bizim olgumuz
17 yasindaydi ve daha 6nce karin sisligi disinda herhangi
bir yakinmasinin bulunmadig: bildirilmistir. Hastaligin
tanisinda karaciger i¢i safra kanallarindaki kistik dila-
tasyonlarin gosterilmesi i¢in USG, bilgisayarli tomografi
ve MR goriintiileme yontemlerinden yararlanilabilir (9).
Olgumuzun MRCP ve batin MR gériintiilemesinde safra
yollarinda sakkiiler kistik dilatasyonlar, koledokta hafif
dilatasyon ve her iki bobrekte mediiller siinger hastalik
saptand1. Cocuk nefroloji bilim dali tarafindan glomeru-
ler filtrasyon hiz1 (125 ml/1.73m?/dk) normal olan ve (20
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mg/m?/saat) proteiniiri saptanan hastamiza ACE inhibi-
tori baglandi.

Caroli sendromunun uzun dénem komplikasyonlar: ara-
sinda karaciger apsesi, safra tasi, amiloidoz, kolanjiokar-
sinom ve karaciger yetmezligi sayilmaktadir (10). Caroli
hastaliginda/sendromunda tedavi klinik bulgular ve bili-
yer bozuklugun derecesine gore diizenlenir. Safra taglarina
bagli komplikasyonlar1 azaltmaya yonelik ursodeoksikolik
asit ve kolanjit veya sepsis durumlarinda ise antibiyotik te-
davisi gereklidir. Hastalik tek bir lobda sinirli ise parsiyel
hepatektomi uygulanabilir (11).
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