Caroli hastaligi ve kolanjiokarsinoma

Caroli disease and cholangiocarcinoma
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Caroli hastalig1 intrahepatik safra yollarinin fokal veya diffiiz kistik dilatasyo-
nu ile karakterize konjenital hastaligidir. Artmis safra taslari, tekrarlayan ko-
lanjit ataklari, kolanjiokarsinoma riski vardir. Nadiren uzak metastaz yapar.
Tedavi hastaligin lokalizasyon ve genisligine baghdir. Caroli hastaligi zemi-
ninde gelisen kolanjioseltiler karsinom tanisini koymak mevcut goruntiileme
tetkikleri ve firca sitolojisi teknigiyle zordur. Burada ilk hastalik bulgusu Ca-
roli hastalig1 zemininde gelismis kolanjioseltiler karsinom olan 70 yasinda bir
kadin hasta sunulmaktadir.
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GIRIS

Caroli hastaligr (CH) intrahepatik safra yollarinin fokal veya
diffuz kistik dilatasyonu ile karakterize nadir gortlen konje-
nital bir hastaligidir (1). Tki form tanimlanmuistir. Basit tip, he-
patik fibrozis olmaksizin safra kanallarmin kistik dilatasyonu
ile karakterize hastalig1 iken (Caroli hastaligy) ikinci tip peri-
portal fibrozis, portal hipertansiyon, 6zofagus varisleri ve ba-
zen de karaciger yetmezligi ile seyreden tiptir (Caroli sendro-
mu). Her iki tipte de artmis oranda intrahepatik safra taslari,
tekrarlayan kolanjit ataklan ve kolanjiokarsinoma riski vardir
(2). Cogu vaka otozomal resesif gecislidir (3). Genellikle tek-
rarlayan kolanjit ataklari, sag tst kadran agrisi ve sarihikla ka-
rakterizedir. Safra taslari ve karaciger absesi olusabilir ve kon-
trol edilemeyen sepsis sonucu mortal seyredebilir (4).

Tanida ultrasonografi (USG), bilgisayarli tomografi (BT), per-
kutan transhepatik kolanjiografi (PTK), endoskopik kolanji-
opankreatografi (ERCP), magnetik rezonans kolanjiopankre-
atografi (MRCP) onemlidir (5-7). Ancak Caroli hastalig1 zemi-
ninde gelismis kolanjioseluler karsinom tanisinda goruntule-
me teknikleri ve firca sitolojisinin beraber kullanilmas: halin-
de dahi duyarhilhk dasukeur.

Tedavi hastaligin lokalizasyon ve genisligine baghdir. Safra
kanallarinin endoskopik, cerrahi veya perkutan drenaji, kara-
ciger rezeksiyonu veya transplantasyon semptomatik CH te-
davisindeki seceneklerdendir (8-10).

VAKA

70 yasinda 3 yildir tisime, titreme, ates ve sarilik sikayetleri

Caroli’s disease is a congenital disorder characterized by focal and/or diffuse
cystic dilatation of intrahepatic bile ducts. These patients have increased in-
cidence of bile duct stones, recurrent cholangitis attacks and cholangiocarci-
noma risk. Caroli’s disease rarely metastasizes to distant sites. Treatment de-
pends on the localization and extent of the disease. Cholangiocellular carci-
noma developing from an underlying Caroli’s disease is difficult to diagnose
with various imaging techniques and brush cytology specimens. Herein, we
present a 70-year-old female whose first disease presentation was cholangi-
ocellular carcinoma that developed due to the underlying Caroli’s disease.
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olan ve son iki ayda sikayetleri artan hastanin yapilan tetkik-
lerinde intrahepatik safra yollarinda dilatasyon ve iclerinde
multipl taslar saptanmis ve ERCP amach sevk edilmis. Hasta-
nin fizik muayenesinde TA:160/90 mmHg, Ates:40, CN:
110/dakika olarak bulundu. Genel durumu orta, bilin¢ acik,
koopere, skleralar ikterikti, karaciger kot yayin 4-5 cm geci-
yordu. Laboratuvar degerlendirmesinde Hb:11gr/dlt, Het:34
%, Plt:164000, Bk:8900/mm’, CRP:92 mg/L, Sedimantas-
yon:88 mm/h, kan glukozu:123 mg/dl, Ure:19 mg/dl, Kreati-
nin:0,5 mg/dl, ALT:79, U/L, AST:147 U/L, ALP:1439 TU/L,
GGT:620 IU/LT, Bil:8,9 mg/dl, D.Bil:6,3 mg/dl, INR:1,1,
PTZ:11 saniye. Hepatit belirtecleri negatif CA 19-9:1000
U/mlt olan hastanin 6zgecmisinde 6 yil 6nce Koledokojeju-
nostomi ve kolesistektomi operasyonu hikayesi bulunmaktay-
di. Ancak operasyon detaylar1 hakkinda bilgiye ulasilamada.

Ust abdominal ultrasonografik incelemede karaciger hilustan
parankim icine dogru ilerleyen cevresi hipoekoik, icinde saf-
ra yollarinin kesilerek sonlandigi alan izlendi (infiltratif kitle).
Vaskdler yapilar normal olarak degerlendirildi. Intrahepatik
safra yollar1 bilateral dilateydi ve yer yer kistik dilate alanlar
saptandi. Safra kesesi izlenmedi.

Abdominal BT incelemede karaciger kranio kaudal boyutu
180 mm olup karacigerin her iki lobunda safra yollarinda en
genis yerinde 38 mm’ye ulasan yer yer kistik sakkuler goru-
numde dilatasyonlar saptandi ve safra yollar icerisinde en bii-
yugu yaklasik 2 ¢cm capta tasa ait oldugu disuntlen multipl
hiperdens gorunumler izlendi. Koledok hiler seviyede net se-
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Resim 1.

cilemedi. Santralde intrahepatik safra yollar1 ve hiler duzeyde
komsu karaciger parankimi heterojen kontrastlanma goster-
mekte idi. Paraaortik, aortikokaval en buyugunun kisa aksi
12 mm olan birkac adet lenf nodu saptandi.

Yapilan MRCP incelemesinde intrahepatik safra yollarinda en
genis yerinde 2,5 cm’ye ulasan dilatasyonlar ile birlikte sag ve
sol hepatik duktuslar icinde buytgi 2 cm boyutunda multipl
taslar izlendi (Resim-1). Sag ve sol hepatik duktus bilesim ye-
ri ve ana safra kanal vizualize edilemedi.

Toraks BT'de sagda plevral effiizyon, en buytikleri sagda tust
lob anteriorda 11 mm boyutunda, solda alt lob posterobazal
segmentte 10 mm boyutunda olmak tizere her iki akcigerde
yaygin multipl noduler lezyonlar izlendi. Bulgularin oncelik-
le metastazla uyumlu oldugu dusunuldu.

ERCP ile koledok kantilize edilemedi. Yapilan PTK isleminde
intrahepatik safra yollar ileri derecede dilate (IHSY) izlendi
ve sag - sol ana safra yollar1 bileskesinde darlik saptandi. Sol
intrahepatik safra yollarinda tas ile uyumlu olabilecek dolum
defekti izlendi. Hikayede tariflenmis olan Koledokojejunosto-
mi mi goruldu. Safra yollarindan firca biopsisi alindu.

Patoloji (safra yolu surtintist) sonucu adenokarsinom olarak
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geldi. PTK dreninden alinan kultir sonucunda extended
spectrum beta laktamaz (ESBL) (+) E. Coli turemesi oldu, ge-
nis spektrumlu antibiyoterapi baslandi. Tekrarlayan PTK is-
lemleri sonucu sag ve sol dal drene edecek sekilde metalik
stent konarak internal drenaj saglandi (Resim 2, 3). Hastanin
genel durumunda ve kliniginde antibiyoterapi ve safra yolu
drenajina ragmen diizelme olmadi. Hastanin talebi tizerine
haliyle taburculuguna karar verildi.

TARTISMA

CH’da buyuk ve proksimal intrahepatik safra kanallar etkile-
nir (3).

Bakteriyel kolanjit hayati tehdit eden en ciddi komplikasyon-
dur. Farkli antibiyotik rejimlerine ragmen sonugcta tekrarla-
yan enfeksiyon ataklar1 gorilir. Kolanjit spontan ortaya cika-
bilecegi gibi invaziv tanisal veya terapotik islemler sonucu da
olusabilir (11, 12). Bizim vakamiz da kolanjit tablosu ile bas-
vurmustu. Baslangicta uygun antibiyoterapiye iyi cevap alma-
miza ragmen tekrarlayan PTK islemleri sonucunda hastanin
klinik durumu kotulesti.

CH premalign bir durumdur. CH'da kolanjiokarsinom tanis
koymak guctur. Endoskopik biyopsi, fircalama ve yikama
teknikleri ile kolanjiokarsinomali hastalarin ancak %50’sin-
den azinda safra kanali kanseri tanms1 konabilmektedir (13,
14). Kitlenin gosterilmesi guictur. Cerrahi esnasinda alinan
materyalin frozen incelemesi de siklikla tanisal degildir (14).

Resim 2.
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Bizim vakamizda oncelikli olarak USG ile klatskin timoru ta-
nist koyduk ve PTK esliginde alinan firca biopsisi ile taniyr
dogruladik. Uzakdogu tlkelerinden yapilan yaymnlarda kolan-
jlokarsinomanin stk goruldugt rapor edilmekle birlikte Avru-
pa ulkelerinde bu hastalik zemininde kolanjioseluler karsi-
nom daha az gorulmektedir. Bilier kistlerde tip 3 kistler hari¢
malignite gelisimi riskini azaltmak icin kist eksizyonu ve he-
patikojejunostomi onerilmektedir. Ancak intrahepatik safra
yollarinin kistik hastaligi olan Caroli sendromu olan bu has-
tada Koledokojejunostomi operasyonunun da hastada malig-
nite gelisimini engellemedigi gorulmektedir.

Diffuz CH ciddi problemdir ve rezeksiyon, endoskopik veya
perkitan stent uygulamasi, internal by-pass, nadiren de kara-
ciger transplantasyonu gerekebilir. CH'da uzak metastaz na-
dir gorulen durumdur.

Sonug olarak bizim vakamiz CHnin seyrinde karsilasabilece-
gimiz kolanjit, malignite ve nadir gorillen metastaz gibi has-
taligin seyri ile ilgili tim problemleri icermesi, yapilan medi-
kal ve girisimsel islemlere istenen olumlu klinik sonuc verme-
mesi nedeniyle hastaligin prognozunu gostermesi acisindan
onemlidir.
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