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Vaka Sunumu

Neonatal Kolestazin Ender Goriilen Bir Nedeni:

Tip IVA Koledok Kisti
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Neonatal Kolestazin Ender Goriilen Bir Nedeni: Tip IVA
Koledok Kisti

Koledok kistleri ekstrahepatik velveya intrahepatik safra
yollarumn kistik dilatasyonu ile karakterize ender kolestaz
nedenlerindendir. Neonatal kolestaz tamist alan hastalarda
ultrasonografi ile anatomik yapilarin degerlendirilmesi,
koledok kisti gibi ender goriilen anormalliklerin saptanma-
st saglayarak erken donemde hastaligin tedavi edilmesini
ve ciddi komplikasyonlarin geligmesini onleyebilir. Bu vaka
raporunda, neonatal kolestazin ender bir nedeni olarak
Todani siniflamasina gore Tip IVA koledok kisti olgusu
sunulmugtur.
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A Rare Cause of Neonatal Cholestasis: Type IVA
Choledochal Cyst

Choledochal cyst is a rare cause of cholestasis characteri-
zed by cystic dilatation of extrahepatic and/or intrahepatic
bile ducts. Sonographic evaluation of anatomical structu-
res in patients with neonatal cholestasis, can detect bile
duct abnormalities such as rarely seen choledochal cysts
and enable treatment of the disease in the early stages
which may prevent the development of serious complicati-
ons. In this case report, a patient with Type IVA choledoc-
hal cyst according to Todani classification which is a rare
cause of neonatal cholestasis is presented.

Key words: Newborn, cholestasis, Todani classification,
Type IVA choledochal cyst
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GIRIS

Neonatal kolestaz, yenidogan doneminde safra akimi
ve salimmmindaki bozukluklardan kaynaklanan, direk
bilirubin yiiksekligi ile karakterize bir patolojidir.
Kolestaz, bir hastalik olmayip, bir¢cok karaciger ve
safra yollar1 patolojisinin ortak klinik bulgusudur. Tki
haftadan daha uzun siiren neonatal kolestaz tablosuna
yaklagik 2500 canli dogumda bir rastlanir .
Yenidoganda direkt hiperbilirubinemi; total serum
bilirubin diizeyinin <5.0 mg/dL oldugu durumda,
serum direkt bilirubin seviyesinin >1.0 mg/dL olma-
st; total serum bilirubin diizeyinin >5.0 mg/dL oldu-
gu durumda ise serum direkt bilirubin seviyesinin
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total bilirubinin %?20’sinden fazla olmasi seklinde
tanimlanir @.

Koledok kistleri ekstrahepatik ve/veya intrahepatik
safra yollarinin kistik dilatasyonu ile karakterize
ender bir kolestaz nedenidir. Bu vaka raporunda
erken tant ve tedavisi yapilmadigi takdirde ciddi
komplikasyonlara yol acabilecek, ender goriilen Tip
IVA koledok kisti olgusu sunulmustur.

VAKA

Yirmi dort yaginda, gravida 2, pariete 2 gebeden, 36
haftalik gebeligi takiben, vajinal yol ile 1 ve 5. dk.
Apgar skorlar1 8 ve 9 olarak dogan kiz bebek postna-
tal yedinci giiniinde sarilik nedeniyle bagvurdugu
merkezde yapilan tetkiklerinde karaciger fonksiyon
testlerinin yiiksekligi ve direk hiperbilirubinemi
nedeniyle ileri tetkik ve tedavi amaci ile iinitemize
sevk edildi.

Prenatal donemdeki ultrasonografik (USG) incele-
mesinde koledok kisti saptanmis oldugu 6grenildi.
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Anne-baba arasinda birinci dereceden akrabalik bulu-
nan hastanin ailesinde bilinen herhangi bir hastalik
Oykiisii yoktu.

Yapilan fizik muayenesinde; genel durumu iyi, viicut
agirlig1 2480 g (3. p), boyu 43 cm (3. p) ve bas cev-
resi 33 cm (10. p) olan hastanin cilt rengi ikterikti.
Karacigeri 3 cm ele gelen hastanin splenomegalisi
yoktu. Mezokardiak odakta 2/6 siddetinde sistolik
ejeksiyon ifiiriimii mevcuttu. Ayrica hastanin gaitasi
akolik ve idrar rengi koyuydu.

Laboratuvar incelemesinde; ALT 87 U/L, AST 130
U/L, GGT 819 U/L, total/direk bilirubin 8.1/4.57
mg/dL, ALP 670 U/L, LDH 340 U/L, total protein
5.1 gr/dL, albiimin 3.3 gr/dL, PT 13.4 saniye, PTT
37.1 saniye, INR 1.06 olarak ol¢iildii. Kan gazi,
amonyak ve laktat seviyeleri, tiroid fonksiyon testleri
ve metabolik taramalari normaldi. Idrarda indirgen
madde negatif olarak saptandi. Kan ve idrar kiiltiirtin-
de tiremesi olmayan hastanin intrauterin enfeksiyon
serolojisi de negatifti. Kardiak iifiirimii nedeniyle
yapilan ekokardiografik degerlendirmesinde, apikal
muskuler ventrikiiloseptal defekt saptandi. Hepato-
bilier USG degerlendirmesinde, safra kesesi lojunda
36x24 mm boyutunda Oncelikle koledok kistine ait
oldugu diisiiniilen lezyon saptandi. Manyetik rezo-
nans kolangiopankreatografik (MRCP) degerlendir-

Resim 1. MRCP goriintiillemesinde (a) koledok Kisti ve (b) in-
trahepatik dilate safra yollari.

mesinde; koledokta ve ana hepatik safra yollarinda
30x24 mm boyutunda ve intra hepatik safra yollarin-
da milimetrik kistik dilatasyonlar izlendi (Resim 1).
Postnatal 27. giiniinde opere edilen hastaya Kkist
eksizyonu ve koledokoenterostomi uygulandi.
Patolojik incelemede, koledok kisti ve karacigerde
safra stazi saptandi. Takibinde karaciger fonksiyon
testleri ve bilirubin diizeyleri kademeli olarak azala-
rak postoperatif 15. giinde normal sinirlara diigtii.
Hastanin operasyon sonrasi altinci aydaki laboratu-
var incelemesinde; ALT 14 U/L, AST 32 U/L, GGT
98 U/L, total/direk bilirubin 0.4/0.2 mg/dL, ALP 87
U/L, LDH 80 U/L olarak ol¢iildii ve herhangi bir
komplikasyon gozlenmedi. Ailesinden hastanin
goriintii ve bilgilerinin basilmasi konusunda yazili
onam alinmustir.

TARTISMA

Neonatal kolestaz, yenidogan doneminde pek cok
hastaligin bir bulgusu olabilir. Term bebeklerde neo-
natal kolestazin en sik nedeni (%60-80) bilier atrezi
ve idiopatik neonatal hepatittir ®. Kolestazli bebek-
lerde oncelikle diglanmasi gereken hastaliklar; eks-
trahepatik bilier atrezi, tirozinemi, galaktozemi, sep-
sis, tiriner sistem enfeksiyonlari, toxoplazmozis gibi
tedavi edilebilir intrauterin enfeksiyonlar ve konjeni-
tal hipotiroididir. Hastamizda yapilan incelemelerde
bu patolojik durumlar diglanmustir.

Koledok kistleri, ilk olarak 1723 yilinda Vater tara-
findan tanimlanmustir ®. Koledok kistleri neonatal
kolestazin ender nedenleri arasindadir ve siklikla Tip
I koledok kisti seklindedir. Koledok kistlerinin insi-
danst 100.000-150.000 canli dogumda birdir ©.
Hastamiz da oldugu gibi kizlarda erkeklere gore 3-4
kat daha fazla goriilmektedir.

Koledok kistlerinin kesin nedeni bilinmese de fetiis
ve yenidoganlarda da goriilmesi bu durumun konje-
nital oldugunu diistindiirmektedir. Koledok kistleri-
nin geligim sekline dair teoriler bulunmaktadir. Babbit
teorisine gore, ortak safra yollarinin pankreatik kanal
ile olan anormal birlesimi (insersiyonu), pankreatik
enzimlerin bilier agacin igine dogru anormal refliisii-
ne yol agmakta ve bunun sonucunda da inflamasyon,
dilatasyon ve skar dokusunun gelismesine yol acarak
koledok kisti olusturmaktadir. Bu teori hastalarin
%10-58’inde goriilen anormal insersiyon ile de des-
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Sekil 1. Todani ve ark.’na ® gore koledok kistleri simflandirmasi
ve insidanslari.

Tip I (%40-85)

1A Koledokta kistik dilatasyon

1B Koledok distalinde fokal segmental dilatasyon

1C Koledok ve ana hepatik kanalda fuziform dilatasyon

Tip 11 (%18-20) (Ekstrahepatik safra kanal divertikiilii

Tip 11l (%1 4-5.6) Koledokosel (koledok intraduodenal boliimiinde)

Tip IVA (%18-20) Intra ve ekstrahepatik safra kanallarinda birden
cok kistik genisleme

Tip IVB Yalnizca ekstrahepatik safra kanallarinda birden ¢ok kistik
genigleme

Tip V (¢ok ender) Intrahepatik safra kanallarinda kistik genisleme-
ler (Caroli hastaligt)

teklenmektedir . Bagka bir teoriye gore ise koledok
kistlerinin, bilier agacin herhangi bir yerinde ortaya
cikan stenoz veya atrezi gibi bir soruna bagl olarak
gelistigi sonucuna varilmigtir .

Koledok kistlerinin anatomik olarak degerlendirilme-
sinde en ¢ok Todani smiflamasi kullanilmaktadir ®.
Bu smiflamaya gore koledok kistleri bes tipe ayrilir
(Sekil 1). Yenidogan doneminde de diger yas grupla-
rina benzer sekilde %40-85 oraniyla en sik goriilen
tip, koledokta diffiiz genisleme ile giden Tip I’dir ©.
Tip IV koledok Kkisti, intra ve/veya ekstrahepatik
safra kanallarinda birden cok kistik genigleme ile
seyretmekte olup, koledok Kkistlerinin %18-20’sini
olusturmaktadir. Tip IVA intra ve ekstrahepatik safra
kanallarinda birden ¢ok kistik geniglemeyi tanimlar-
ken, Tip IVB ise yalnizca ekstrahepatik safra kanalla-
rinda olan birden ¢ok kistik genislemeyi tanimlamak-
tadir. Hastamizin MRCP degerlendirmesinde; kole-
dokta, ana hepatik safra yollarinda 30x24 mm boyu-
tunda ve intra hepatik safra yollarinda milimetrik
kistik dilatasyon izlenmig olmasi nedeniyle Tip IVA
olarak kabul edildi.
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Koledok kistlerinde klasik triad karin agrisi, sarilik
ve ele gelen karm ici kitle olmakla birlikte, yas grup-
larina gore bu bulgularin sikligi degismektedir.
Erigkinlerde en sik goriilen semptom karin agris
iken, ¢ocuklarda ve infantlarda en sik goriilen semp-
tomun sarilik oldugu goriilmektedir 1. Bu nedenle
iki haftadan uzun siiren sariligt olan bebeklerde
kolestazin ekarte edilmesi agisindan direkt-indirekt
bilirubin seviyelerinin 6l¢iimii, koyu idrar renginin
ve akolik gaitanin mutlaka sorgulanmasi gereklidir .
Fizik muayenesinde ikterik goriiniim, akolik gaita ile
beraber koyu renkte idrar yapma gibi bulgulari olan
hastamizin laboratuvar incelemesinde direk hiperbili-
rubinemi saptandi. Hastalar bunlarin diginda; kusma,
hepatomegali, kilo kaybi, palpabl abdominal Kkitle,
portal hipertansiyon, sepsis, kolanjit, pankreatit, bili-
er peritonit, bilier siroz, safra tas1 klinigi ile de pre-
zente olabilirler. Hastamizda bu bulgulardan hepato-
megali saptandi.

Koledok kisti tanisi, ultrasonografik inceleme ile
konulabilir. Ultrasonografik tani, MRCP ve/veya int-
raoperatif kolangiopankreatografi ile de dogrulanma-
hidir @. Hastamizda ultrasonografik olarak koledok
kisti tanist konulmus ve MRCP ile de bu tani1 dogru-
lanmugtir.

Prenatal donemde koledok kisti tanist alan bazi yeni-
doganlarin postnatal donemde asemptomatik olabil-
digi gibi, asemptomatik vakalarda da yenidogan
doneminde fibrotik karaciger hastaliginin gelistigi
gosterilmistir. Ayrica, ilk bir ay i¢inde opere edilen
hastalarda cerrahinin etkinliginin, bir aydan sonra
opere edilenlere gore daha iyi oldugu saptanmigtir .
Dolayistyla koledok kistlerinin erken tan1 ve tedavisi
onem gostermektedir. Koledok kistinde erken tani ve
uygun cerrahi tedavi yapilmadigi takdirde portal
hipertansiyon, siroz, 6zefagus varisi, asendan kolanjit
gibi pek ¢ok ciddi komplikasyon meydana gelebilir.
Hatta cerrahi olarak miidahale edilmeyen vakalarda
yasamin ikinci dekadindan sonra %20-30 gibi yiiksek
bir oranda kolanjiokarsinoma geligim riski vardir 1%,
Koledok kisti olan hastalarin patolojik incelemesin-
de; fibrotik karaciger hastaligi, santral vende distan-
siyon, parankimal inflamasyon, safra kanallarinda
proliferasyon, hepatoselliiler hasar gibi bulgular rapor
edilmistir. Hastamiz postnatal 27. giiniinde opere
edilmis olup, patolojik incelemesinde bu komplikas-
yonlar lehine bir bulguya rastlanmamustir.
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Tedavi yaklagimi, kistin tipine ve bilier obstruksiyon
olup olmamasina gore degismekle birlikte, yenido-
gan doneminde tan1 alan olgularin ¢ogu cerrahi yon-
tem ile tedavi edilir. Cerrahi miidahale, Roux-en-Y
hepatikojejunostomi operasyonu ile kistin tamamen
cikarilmasi veya kist enterostomileri seklinde yapila-
bilir. Kist enterostomilerinde komplikasyon olarak
rekiirren kolanjit ve striktiir formasyonu goriilebilir ®.
Hastamiza kist eksizyonu, koledokoenterostomi
uyguland1 ve klinik izleminde herhangi bir kompli-
kasyon goriilmedi.

Sonug olarak; neonatal kolestaza yaklasim etiyolojik
faktorler agisindan biiyiik degiskenlikler gosterir.
Etiyolojiye gore acil cerrahi ve farkli tibbi tedavi
secenekleri oldugundan, tan1 yenidogan doneminde
olabildigince erken konulmali ve uygun tedavi plan-
lanmalidir. Prenatal ve postnatal donemde yapilacak
ultrasonografi ile anatomik yapilarin degerlendiril-
mesi, ender goriilen koledok kisti gibi anormallikle-
rin saptanmasini saglayarak erken donemde hastali-
8in tedavi edilmesini ve ciddi komplikasyonlarin
gelismesini onleyecektir.
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