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Neonatal Kolestazın Ender Görülen Bir Nedeni: 
Tip IVA Koledok Kisti 
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Vaka Sunumu

Neonatal Kolestazın Ender Görülen Bir Nedeni: Tip IVA 
Koledok Kisti

Koledok kistleri ekstrahepatik ve/veya intrahepatik safra 
yollarının kistik dilatasyonu ile karakterize ender kolestaz 
nedenlerindendir. Neonatal kolestaz tanısı alan hastalarda 
ultrasonografi ile anatomik yapıların değerlendirilmesi, 
koledok kisti gibi ender görülen anormalliklerin saptanma-
sını sağlayarak erken dönemde hastalığın tedavi edilmesini 
ve ciddi komplikasyonların gelişmesini önleyebilir. Bu vaka 
raporunda, neonatal kolestazın ender bir nedeni olarak 
Todani sınıflamasına göre Tip IVA koledok kisti olgusu 
sunulmuştur.

Anahtar kelimeler: Yenidoğan, kolestaz, Todani sınıflaması, 
Tip IVA koledok kisti
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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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GİrİŞ

Neonatal kolestaz, yenidoğan döneminde safra akımı 
ve salınımındaki bozukluklardan kaynaklanan, direk 
bilirubin yüksekliği ile karakterize bir patolojidir. 
Kolestaz, bir hastalık olmayıp, birçok karaciğer ve 
safra yolları patolojisinin ortak klinik bulgusudur. İki 
haftadan daha uzun süren neonatal kolestaz tablosuna 
yaklaşık 2500 canlı doğumda bir rastlanır (1). 
Yenidoğanda direkt hiperbilirubinemi; total serum 
bilirubin düzeyinin <5.0 mg/dL olduğu durumda, 
serum direkt bilirubin seviyesinin >1.0 mg/dL olma-
sı; total serum bilirubin düzeyinin >5.0 mg/dL oldu-
ğu durumda ise serum direkt bilirubin seviyesinin 

total bilirubinin %20’sinden fazla olması şeklinde 
tanımlanır (2). 

Koledok kistleri ekstrahepatik ve/veya intrahepatik 
safra yollarının kistik dilatasyonu ile karakterize 
ender bir kolestaz nedenidir. Bu vaka raporunda 
erken tanı ve tedavisi yapılmadığı takdirde ciddi 
komplikasyonlara yol açabilecek, ender görülen Tip 
IVA koledok kisti olgusu sunulmuştur.

VAKA

Yirmi dört yaşında, gravida 2, pariete 2 gebeden, 36 
haftalık gebeliği takiben, vajinal yol ile 1 ve 5. dk. 
Apgar skorları 8 ve 9 olarak doğan kız bebek postna-
tal yedinci gününde sarılık nedeniyle başvurduğu 
merkezde yapılan tetkiklerinde karaciğer fonksiyon 
testlerinin yüksekliği ve direk hiperbilirubinemi 
nedeniyle ileri tetkik ve tedavi amacı ile ünitemize 
sevk edildi.

Prenatal dönemdeki ultrasonografik (USG) incele-
mesinde koledok kisti saptanmış olduğu öğrenildi. 

*Karadeniz Teknik Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları Anabilim Dalı, Neonatoloji Bilim Dalı
**Karadeniz Teknik Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Cerrahisi 
Anabilim Dalı
***Karadeniz Teknik Üniversitesi Tıp Fakültesi, Radyoloji Ana-
bilim Dalı
yazışma adresi: Doç. Dr. Mehmet Mutlu, Karadeniz Teknik Üni-
versitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim 
Dalı, Neonatoloji Bilim Dalı, Trabzon
e-posta: drmehmetmutlu38@hotmail.com



Ş. Kader ve ark., Neonatal Kolestazın Ender Görülen Bir Nedeni: Tip IVA Koledok Kisti

33

Anne-baba arasında birinci dereceden akrabalık bulu-
nan hastanın ailesinde bilinen herhangi bir hastalık 
öyküsü yoktu. 

Yapılan fizik muayenesinde; genel durumu iyi, vücut 
ağırlığı 2480 g (3. p), boyu 43 cm (3. p) ve baş çev-
resi 33 cm (10. p) olan hastanın cilt rengi ikterikti. 
Karaciğeri 3 cm ele gelen hastanın splenomegalisi 
yoktu. Mezokardiak odakta 2/6 şiddetinde sistolik 
ejeksiyon üfürümü mevcuttu. Ayrıca hastanın gaitası 
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, albümin 3.3 gr/dL, PT 13.4 saniye, PTT 
37.1 saniye, INR 1.06 olarak ölçüldü. Kan gazı, 
amonyak ve laktat seviyeleri, tiroid fonksiyon testleri 
ve metabolik taramaları normaldi. İdrarda indirgen 
madde negatif olarak saptandı. Kan ve idrar kültürün-
de üremesi olmayan hastanın intrauterin enfeksiyon 
serolojisi de negatifti. Kardiak üfürümü nedeniyle 
yapılan ekokardiografik değerlendirmesinde, apikal 
muskuler ventriküloseptal defekt saptandı. Hepato-
bilier USG değerlendirmesinde, safra kesesi lojunda 
36x24 mm boyutunda öncelikle koledok kistine ait 
olduğu düşünülen lezyon saptandı. Manyetik rezo-
nans kolangiopankreatografik (MRCP) değerlendir-

mesinde; koledokta ve ana hepatik safra yollarında 
30x24 mm boyutunda ve intra hepatik safra yolların-
da milimetrik kistik dilatasyonlar izlendi (Resim 1). 
Postnatal 27. gününde opere edilen hastaya kist 
eksizyonu ve koledokoenterostomi uygulandı. 
Patolojik incelemede, koledok kisti ve karaciğerde 
safra stazı saptandı. Takibinde karaciğer fonksiyon 
testleri ve bilirubin düzeyleri kademeli olarak azala-
rak postoperatif 15. günde normal sınırlara düştü. 
Hastanın operasyon sonrası altıncı 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 ölçüldü ve herhangi bir 
komplikasyon gözlenmedi. Ailesinden hastanın 
görüntü ve bilgilerinin basılması konusunda yazılı 
onam alınmıştır. 

TArTIŞMA 

Neonatal kolestaz, yenidoğan döneminde pek çok 
hastalığın bir bulgusu olabilir. Term bebeklerde neo-
natal kolestazın en sık nedeni (%60-80) bilier atrezi 
ve idiopatik neonatal hepatittir (2). Kolestazlı bebek-
lerde öncelikle dışlanması gereken hastalıklar; eks-
trahepatik bilier atrezi, tirozinemi, galaktozemi, sep-
sis, üriner sistem enfeksiyonları, toxoplazmozis gibi 
tedavi edilebilir intrauterin enfeksiyonlar ve konjeni-
tal hipotiroididir. Hastamızda yapılan incelemelerde 
bu patolojik durumlar dışlanmıştır. 

Koledok kistleri, ilk olarak 1723 yılında Vater tara-
fından tanımlanmıştır (3). Koledok kistleri neonatal 
kolestazın ender nedenleri arasındadır ve sıklıkla Tip 
I koledok kisti şeklindedir. Koledok kistlerinin insi-
dansı 100.000-150.000 canlı doğumda birdir (4). 
Hastamız da olduğu gibi kızlarda erkeklere göre 3-4 
kat daha fazla görülmektedir. 

Koledok kistlerinin kesin nedeni bilinmese de fetüs 
ve yenidoğanlarda da görülmesi bu durumun konje-
nital olduğunu düşündürmektedir. Koledok kistleri-
nin gelişim şekline dair teoriler bulunmaktadır. Babbit (5) 
teorisine göre, ortak safra yollarının pankreatik kanal 
ile olan anormal birleşimi (insersiyonu), pankreatik 
enzimlerin bilier ağacın içine doğru anormal reflüsü-
ne yol açmakta ve bunun sonucunda da inflamasyon, 
dilatasyon ve skar dokusunun gelişmesine yol açarak 
koledok kisti oluşturmaktadır. Bu teori hastaların 
%10-58’inde görülen anormal insersiyon ile de des-resim 1. MrCP görüntülemesinde (a) koledok kisti ve (b) in-

trahepatik dilate safra yolları. 
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teklenmektedir (6). Başka bir teoriye göre ise koledok 
kistlerinin, bilier ağacın herhangi bir yerinde ortaya 
çıkan stenoz veya atrezi gibi bir soruna bağlı olarak 
geliştiği sonucuna varılmıştır (7). 

Koledok kistlerinin anatomik olarak değerlendirilme-
sinde en çok Todani sınıflaması kullanılmaktadır (8). 
Bu sınıflamaya göre koledok kistleri beş tipe ayrılır 
(Şekil 1). Yenidoğan döneminde de diğer yaş grupla-
rına benzer şekilde %40-85 oranıyla en sık görülen 
tip, koledokta diffüz genişleme ile giden Tip I’dir (9). 
Tip IV koledok kisti, intra ve/veya ekstrahepatik 
safra kanallarında birden çok kistik genişleme ile 
seyretmekte olup, koledok kistlerinin %18-20’sini 
oluşturmaktadır. Tip IVA intra ve ekstrahepatik safra 
kanallarında birden çok kistik genişlemeyi tanımlar-
ken, Tip IVB ise yalnızca ekstrahepatik safra kanalla-
rında olan birden çok kistik genişlemeyi tanımlamak-
tadır. Hastamızın MRCP değerlendirmesinde; kole-
dokta, ana hepatik safra yollarında 30x24 mm boyu-
tunda ve intra hepatik safra yollarında milimetrik 
kistik dilatasyon izlenmiş olması nedeniyle Tip IVA 
olarak kabul edildi.

Şekil 1. Todani ve ark.’na (8) göre koledok kistleri sınıflandırması 
ve insidansları.
Tip I (%40-85)
1A Koledokta kistik dilatasyon
1B Koledok distalinde fokal segmental dilatasyon
1C Koledok ve ana hepatik kanalda fuziform dilatasyon
Tip II (%18-20) (Ekstrahepatik safra kanal divertikülü
Tip III (%1.4-5.6) Koledokosel (koledok intraduodenal bölümünde)
Tip IVA (%18-20) İntra ve ekstrahepatik safra kanallarında birden 
çok kistik genişleme 
Tip IVB Yalnızca ekstrahepatik safra kanallarında birden çok kistik 
genişleme
Tip V (çok ender) İntrahepatik safra kanallarında kistik genişleme-
ler (Caroli hastalığı)

IA

Koledok kistlerinde klasik triad karın ağrısı, sarılık 
ve ele gelen karın içi kitle olmakla birlikte, yaş grup-
larına göre bu bulguların sıklığı değişmektedir. 
Erişkinlerde en sık görülen semptom karın ağrısı 
iken, çocuklarda ve infantlarda en sık görülen semp-
tomun sarılık olduğu görülmektedir (10). Bu nedenle 
iki haftadan uzun süren sarılığı olan bebeklerde 
kolestazın ekarte edilmesi açısından direkt-indirekt 
bilirubin seviyelerinin ölçümü, koyu idrar renginin 
ve akolik gaitanın mutlaka sorgulanması gereklidir (2). 
Fizik muayenesinde ikterik görünüm, akolik gaita ile 
beraber koyu renkte idrar yapma gibi bulguları olan 
hastamızın laboratuvar incelemesinde direk hiperbili-
rubinemi saptandı. Hastalar bunların dışında; kusma, 
hepatomegali, kilo kaybı, palpabl abdominal kitle, 
portal hipertansiyon, sepsis, kolanjit, pankreatit, bili-
er peritonit, bilier siroz, safra taşı kliniği ile de pre-
zente olabilirler. Hastamızda bu bulgulardan hepato-
megali saptandı.

Koledok kisti tanısı, ultrasonografik inceleme ile 
konulabilir. Ultrasonografik tanı, MRCP ve/veya int-
raoperatif kolangiopankreatografi ile de doğrulanma-
lıdır (2). Hastamızda ultrasonografik olarak koledok 
kisti tanısı konulmuş ve MRCP ile de bu tanı doğru-
lanmıştır. 

Prenatal dönemde koledok kisti tanısı alan bazı yeni-
doğanların postnatal dönemde asemptomatik olabil-
diği gibi, asemptomatik vakalarda da yenidoğan 
döneminde fibrotik karaciğer hastalığının geliştiği 
gösterilmiştir. Ayrıca, ilk bir ay içinde opere edilen 
hastalarda cerrahinin etkinliğinin, bir aydan sonra 
opere edilenlere göre daha iyi olduğu saptanmıştır (11). 
Dolayısıyla koledok kistlerinin erken tanı ve tedavisi 
önem göstermektedir. Koledok kistinde erken tanı ve 
uygun cerrahi tedavi yapılmadığı takdirde portal 
hipertansiyon, siroz, özefagus varisi, asendan kolanjit 
gibi pek çok ciddi komplikasyon meydana gelebilir. 
Hatta cerrahi olarak müdahale edilmeyen vakalarda 
yaşamın ikinci dekadından sonra %20-30 gibi yüksek 
bir oranda kolanjiokarsinoma gelişim riski vardır (12). 
Koledok kisti olan hastaların patolojik incelemesin-
de; fibrotik karaciğer hastalığı, santral vende distan-
siyon, parankimal inflamasyon, safra kanallarında 
proliferasyon, hepatosellüler hasar gibi bulgular rapor 
edilmiştir. Hastamız postnatal 27. gününde opere 
edilmiş olup, patolojik incelemesinde bu komplikas-
yonlar lehine bir bulguya rastlanmamıştır. 

IVA IVB V
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Tedavi yaklaşımı, kistin tipine ve bilier obstruksiyon 
olup olmamasına göre değişmekle birlikte, yenido-
ğan döneminde tanı alan olguların çoğu cerrahi yön-
tem ile tedavi edilir. Cerrahi müdahale, Roux-en-Y 
hepatikojejunostomi operasyonu ile kistin tamamen 
çıkarılması veya kist enterostomileri şeklinde yapıla-
bilir. Kist enterostomilerinde komplikasyon olarak 
rekürren kolanjit ve striktür formasyonu görülebilir (13). 
Hastamıza kist eksizyonu, koledokoenterostomi 
uygulandı ve klinik izleminde herhangi bir kompli-
kasyon görülmedi.

Sonuç olarak; neonatal kolestaza yaklaşım etiyolojik 
faktörler açısından büyük değişkenlikler gösterir. 
Etiyolojiye göre acil cerrahi ve farklı tıbbi tedavi 
seçenekleri olduğundan, tanı yenidoğan döneminde 
olabildiğince erken konulmalı ve uygun tedavi plan-
lanmalıdır. Prenatal ve postnatal dönemde yapılacak 
ultrasonografi ile anatomik yapıların değerlendiril-
mesi, ender görülen koledok kisti gibi anormallikle-
rin saptanmasını sağlayarak erken dönemde hastalı-
ğın tedavi edilmesini ve ciddi komplikasyonların 
gelişmesini önleyecektir.
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