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OZET

Caroli Hastali§i  intrahepatik safra kanallarinda kistik
veya  sakkuler geniglemelerle  tanimlanan  olduk¢a  nadir
bir hastaliktir. ~ Klinigimizde son sekiz yilda ERCP ile dort
Caroli olgusuna tani konulmustur.  Olgularimizin  hepsi er

kektir.  Ortak semptomlari  karn adnisi, ortak bulgulari  he-
patomegali, karaciger i¢i safra yollarinda kistik dilatas-
yonlar ve bunlann iginde safra taglarinin  bulunmasi idi.
Olgularin ~ hepsinde  endoskopik  sfinkterotomi  uygulan-
migtir. Bu yazida  olgularin  Ozellikleri ve  yapilan  islemler
Ozetlenerek literatiir ~ile karsilastirimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Caroli hastahg, ERCP

T Klin Gastroenterohepatoloji 1992, 3:186-192

Caroli hastaligi, intrahepatik safra kanallarinin kon
jenital, segmental, sakkuler dilatasyonuyla karakterize
olan bir sendromdur (1). Hastaligin klinik 6zellikleri ilk
defa 1958 yilinda Caroli ve arkadaglar1 tarafindan tarif
edilmistir. Bu ozellikler:

a) Intrahepatik safra kanallarinin segmental dila
tasyonu,

b) Safra tasi. kolanjit ve karaciger absesi riskinde
artig,

¢) Siroz ve portal hipertansiyonun olmayisi,

d) Birlikte renal tiibiiler ektazi veya kistik bobrek
hastaliginin diger formlarinin olmasi seklinde belirtilmistir
@r

Daha sonra yayinlanan arastirmalarda Intrahepatik
safra kanali dilatasyonlarina hepatik fibroz, portal hiper-
tansiyon ve sirozun eslik ettigi degisik bir form tarif edil-

Gelig Tarihi: 12.9.1991 Kabul Tarihi: 24.9.1991

Yazigma Adresi: prof.Dr.Ahmet ALPER
GATA Gastroenteroloji BD
ANKARA

186

SUMMARY

Caroii's disease is a rare congenital disease that is
characterized by cystic or saccular dilatations of the intra-
hepatic bile ducts Four Caroii's patients were diagnosed
by ERCP in our department during the last eight years.
Common symptom of the patients was abdominal pain
and common signs were hepatomegal, cystic dilatation of
the intrahepatic bile ducts and bile stones in these cysts.
Endoscopic sphincterotomy was applied to all the pa-
tients. In this paper, characteristics of the patients and
procedures that were applied are summarised and com-
pared with the literature.
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mistir. Hastaligin bu tipi "periportal fibrozisle seyreden
form", Caroli'nin tarif ettigi ve daha nadir rastlanan ilk
sekli ise "basit" form olarak kabul edilmistir (3,4,5). Ay-
rica Todani ve arkadaslar bitin safra kanali kistlerini
siniflandirmiglar ve Caroli Sendromuna, tip V (izole in-
trahepatik kanal kistleri) icinde yer vermiglerdir (6)

Caroli sendromu olduk¢a nadir rastlanan bir has-
taliktir. Diinya litaratirinde yayinlanan olgu sayisi he-
niiz 150'den azdir (7,8). Az taninan bu hastalikta tek-
rarlayan kolanjit ataklarn (2,8,9), karaciger absesi (2,4)
ve kolanjiokarsinom (4,5,10) riskinin yiksek olmasi1 do-
layisiyla prognoz iyi degildir. Ayrica bu hastalarda yan-
lig tani ile liizumsuz operasyonlar da yapilmaktadir (2).
Bu nedenle erken ve 6zellikle preoperatif teshis dnem
kazanmaktadir. Ultrasonografi, PTK, TC99-IDA sintigra-
fisi, komputerize tomografi ve 6zellikle ERCP tani koy-
mak i¢in kullanilan en etkin ydntemlerdir (1,8,11,12).

Bu yazida bilim dalimizda son sekiz yilda ERCP
ile kesin tant koydugumuz 4 Caroli hastalig1 olgusunu
sunuyoruz.

1. Olgu: 46 yasinda, erkek. 1983 yilinda karin sag
ist kadranda agri, ates, sikayetleri ile klinigimize miira-
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caat eden hastada SGOT, SGPT, bilirubin ve ALP'de
hafif yiikselme tesbit edildi, Fizik muayenede karin sag
iist kadranda hassasiyet mevcuttu. Akut kolesistit
diisiiniilen hastada ultrasonografide safra kesesinin
normal bulunmasi nedeniyle safra yollarinda patolojik
bir lezyon olabilecegi diigiiniilerek ERCP yapildi ve in-
trahepatic safra kanallarinda yaygin kistik genislemeler
tesbit edildi. Antibiyotik tedavisi ile hastanin sikayetleri
diizeldi. Caroll hastaligi tanisi ile takibe alindi.

1987 yilinda akut kolanjit atagi ile klinigimize tekrar
miiracat eden hastada antibiyotik tedavisinden sonra
iyilesme saglandi.

1989 yili Ekim ayinda siddetli karin agrisi, bulanti,
kusma, yiliksek ates, idrar renginde koyulasma ve goz
renginde sararma sikayeti ile miiracaat eden hastanin
yapilan fizik muayenesinde AKB: 160/100 mmHg, Vu-
ru: 140/dk ritmik, cilt subikterik, skleralar ikterik, batin
yumusak bulundu. Epigastrium palpasyonla hassasti.
Safra kesesi sag hipokondriumda agrili olarak ele ge-
liyordu. Laborutuar tetkiklerinde; sedim: 63 mm/saat,
BK: 11300/mm’, Ure; %90 mg, Kreatinin: %3.7 mg.
Dir.Bil; %3.8 mg, ind.Bil: %2.5 mg, SGOT: 132 U bu-
lundu. Ust batin ultrasonunda kese duvari kalm, kole-
dok 7 mm genislikte Olgiildii. Karaciger parankiminde
multipi anekoik kistik lezyonlar ve bu kistlerin bazilarin-

.

Sekil 1. Normalden genis koledokta multipi taglara ait radyolu-
sent goriiniim ve intrahepatik kanallarda kistik dilatasyonlar
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da arkasinda akustik golgesi bulunan hiperekojen
olusumlar gozlendi. Sag boébrek atrofik olup, her iki
bobregin parenkim ekosu artmisti. Yapilan ERCP'de
koledok normalden genis olup igerisinde multipi taglar
mevcuttu. Intrahepatik safra kanallarinda belirgin kistik
genislemeler ve bunlarin bazilarinda da safra taslarina
ait radyolusent goriiniimler tesbit edildi. Sfinkterotomi
yapilarak koledoktaki taslar basketle alindi (Sekil 1).
Uygun antibiotik tedavisiyle semptomlar geriledi. Kara-
ciger fonksiyon testleri normale dondii. Hasta halen be-
lirgin araliklarla kontrole gelmekte olup belirgin bir ya-
kinmas1 yoktur.

2. Olgu: 21 yasinda, erkek. Yaklagik 5 yildan beri
epigastrik bolgede lokalize, yagli ve agir yiyeceklerden
sonra belirginlesen karin agris1 sikayeti ile klinigimize
miiracaat etti. Oz ve soy ge¢misinde herhangi bir &zel-
lik olmayan hastanin fizik muayenesinde; cilt soluk go-
rinimde, sekonder seks karakterlerinin gelismedigi
gozlendi. Karaciger kosta kavsini MKH'ta 6-7 cm, dalak
13-14 cm gegiyordu.

Laboratuvar tetkiklerinde; Htc: %34, Hb: 11 gr/dl,
Sedim: 45 mm/saat, Total protein: %7.6 gr, Albumin:
%3.1 gr, HBsA (+) pozitif olup diger bulgular normaldi.
Batin ultrasonografisinde karaciger iginde yaygin olarak
irili ufakli kistik yapilar, bunlarin bir kisminda hipereko-
jen olusumlar mevcuttu. Portal ven 14 mm o6lglldd,
sayfa kesesi normaldi. Dalagin alt kenar1 gdébek hizasi-
na kadar uzaniyordu. Eko paterni normaldi. Dalak hilu-
sunda splenik ven 13 mm O6lgiildii. Karaciger dalak sin-
tigrafisinde, "hepatosplenomegali ve karacigerde multipi
hipoaktif detektif alanlar" saptandi. Hepatobilyer sinti-
grafide ise multipi hipoaktif detektif alanlar i¢ceren kara-
cijer, dolmayan safra kesesi ve gecikmis bilier pasaj
ile uyumlu sintigrafik bulgular mevcuttu (Sekil 2a). Ozo-
fagoskopide 2-3'ncii derece Ozofagus varisleri gozlendi.

ERCP Ekstrahepatik safra kanallar1 normal gorii-
nimde olup intrahepatik safra kanallarinda yaygin kistik
genislemeler gozlendi (Sekil 2b).

3. Olgu: 76 yasinda, erkek. Hasta 1 yildan beri
siiren ve Ozellikle yemeklerden 2-3 saat sonra ortaya
¢ikan karnin sag st kadranindaki agri nedeni ile klinigi-
mize miiracaat etti. Agn ile birlikte bulanti ve kasintida
tarif ediyordu. Oz ve soy ge¢misinde herhangi bir 6zel-
lik olmayan hastanin fizik muayenesinde; cilt kuru ve
hafif ikterik, skleralar ikterik, batin yumusak, epigas-
trium ve sag hipokondnum palpasyonla hassas bulun-
du. Karaciger agrili ve sert kivamda olup orta hatta kot
kenarmmi 3-4 c¢cm gegiyordu. Traube agik, dalak ele gel-
miyordu.

Laboratuvar tetkiklerinde; BK: 11.00/mm’, Htc:
%47, Hb: 14 gr/dl, Sedim: 15 mm/saat, Dir.Bil: %4.4
mg, ind.Bil: %2.9 mg, SGOT: 186 U, SGPT; 180 U,
Alkalen Fosfataz: 310 Mii/ml, Urik asit: %9.3 mg. Ug
giin arayla serum amilazi 526 ve 674 U, idrar amilaz
1238 ve 2593 U, olarak bulundu. Batin ultraso-
nografisinde karaciger normale gore hafif biiyiik, kon-
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Sekil 2. (a) Hepatobiliyer sintigrafi: Kistik lezyonlarda radyoak-
tif madde birikimi ve hipoaktif detektif alanlar.
(b) ERCP'de intrahepatik kanallarda kistik dilatas-

yonlar.

turlart diizenli, i¢ eko yapisi heterojendi. Parankimde
irili ufakli hiperekojen, altlarinda akustik golgeleri olan
alanlar saptandi. Intrahepatik safra kanallari genisle-
misti. Safra kesesi lojunda 3.5-4 cm biiyiikligiinde so
lid gdériinimli lezyonun distalinde kuvvetli akustik
gblge gozlendi. Vena porta ve ana safra kanallar1 agirt
gaz nedeniyle se¢ilemedi.
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Sekil 3. intarehepatik kanallarda kistik genislemeler ve bazila-
rinda radyoiusent taslara ait gérinim (beyaz oklar). Ana hepatik
kanal proksimalinde tiimoral olusuma bagh diizensizlik (siyah
ok). Sag hepatik I -.nallar yeterli sekilde gérillmemekte.

ERCP'de: Koledok normal genislikteydi. Ana he
patik kanal proksimal boliimiinde limeni daraltan muh-
temel tiimoral olusuma ait diizensizlik saptandi. So!
hepatik kanallarda multipl kistik genislemeler mevcut
olup sag hepatik kanallara kontrast maddenin ge¢me-
digi gozlendi. ERCP'den sonra sfinkterotomi uygulandi
(Sekil 3).

Genel durumu bozuk olan hastaya parenteral bes-
leme uygulandi. Antibiotik tedavisine alindi. Ancak bir
slire sonra siipiire kolanj»! nedeniyle kaybedildi.

4. Olgu: 21 yasinda, erkek hasta. 10 yildan beri
devam eden, yemeklerle ilgili olmayan, zaman zaman
ortaya ¢ikar karin sag iist kadranindaki agri yakinmasi
ile klinigimize bas vurdu. Ug yil 6nce benzer sikayet-
lerle miiracaat ettigi Kayseri Devlet Hastanesinde pep
tik lilser on tanisiyla ameliyat edilerek gastroenterosto
mi uygulanmis. Soyge¢cmisinde onemli bir 6zellik belirt-
miyordu. Fizik muayenesinde: gdbek iisti median 7-8
cm uzunlugundaki eski operasyona ait kesi nedbesi
disinda patolojik bulgu saptanmadi. I aboratuvar tetkik-

T Klin Gastroentorchepatoloji 1992, 3



ALPER ve Ark
CAROLI HASTALIGI

Sekil 4. (a) HepatobiNyer sintigrafide radyoizotop maddenin
kistlerde birikimi

(b) Koiedokta kistik genisleme intrahepaiik kanallarda
biiyik kistler ve bazilarinda radyolusent taglara ait goriiniim
(beyaz ok).

terinde ise patolojik olarak Setlim: 23 mm/saat, HBsAg
(#) pozitif bulundu. Ozofagogastroduodenoskopik
muayenesi normal bulundu. Ust batin ultraso-
nografisinde karaciger normalden biiyiik, kon turlar1 mi-
nimal kunt olup ekosu heterojendi. Sag lobda en
biiyigi arka lateral boliimde olmak iizere yaklasik 4-5
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cm c¢apinda multipl, kistik lezyonlar mevcuttu. Hepato-
biliyer sintigrafide Caroli hastaligini destekleyen bulgular
mevcuttu (Sekil 4a). Karaciger dalak sintigrafisinde ise
hepatosplenomegali ile karaciger sag lob arka bolii-
miinde diizensiz kenarli hipoaktif alan saptandi.

ERCP'de koledok normalden genis goriinimdeydi.
Kontrast madde tazyikle verildiginde koiedokta normal-
den fazla genisleme olmasi koledok duvarinin muskuler
yetersizligini diisiindiirdii. Intrahepatik safra kanallarin-
da yaygin 3-5 cm biyiikliikte kistik dilatasyonlar mev-
cuttu. Bu kistik dilatasyonlardan bazilarinda radyolusent
taglara ait goriiniim dikkati ¢ekti. Sfinkterotomi yapila-
rak basketle intrahepatik taglar alinmaya galisildaysa
da basarilamadi (Sekil 4b).

ERCP ve sfinkterotomiden sonra hasta ikiser ay
araliklarla c¢agrilarak kontrol edildi. Yaklasik bir yil siire
ile takip edilen hastada zaman zaman olusan karin
agris1 sikayetlerinin devam etmesi tizerine 21.12.1990
tarihinde GATA cerrahi kliniginde Opere edilerek kole-
sistektomi ve Roux-en-Y koledokojejunostomi operas-
yonu uygulandi. Peroperatuvar koledokoskopi ile intra-
hepatik kistik lezyonlar incelenmis ve buradaki taslar
koledokoskop kontroliinde basketle alinmaya c¢alisil-
migsa da biiyiik taglar c¢ikartilamamistir. Operasyondan
sonra 3 ay izlenen hastanin herhangi bir yakinmasi ol-
madi.

Olgularin klinik 6zellikleri Tablo 1 de 6zetlenmistir.

TARTISMA

Nadir  rastlanmasi nedeniyle Caroli hastalignin
bazi yonleri tam olarak agikliga kavusmamistir. Hasta-
ligin ailevi bir ozellik tasimadiginin ileri siiriilmesine
karsilik (1), ¢cok az sayida da olsa iki kardesde birden
goriildiigline dair yayinlar mevcuttur, iki kiz kardesteki
Caroli hastaiigin1 yayinlayan Hoglund ve arkadaslari
sendoimda geg¢igin otozomal resesif oldugunu ve has-
taligin embriyo donemindeki bir gelisim bozukluguyla or-
taya ¢iktigimi ileri stirmiislerdir (11). Hastaliga bobregin
kistik hastalig1 veya mediiller siinger bobrek gibi kalitsal
oldugu bilinen hastaliklarin eslik etmesi bu kaniy1 des-
teklemektedir. Carolili hastalarda transhepatik drenajla
tedaviyi oneren Mitlin ve arkadaglar1 ekstrahepatik saf-
ra kanallarinin motilitesinde bir anormallik oldugu ve
buna bagli olarak sakkulasyon, safra ¢amuru ve tas
olusabilecegini iddia etmisletdir (1). Olgurimizda hasta-
Iigin kalitsal oldugunu diisiindiirecek bulgular tesbit edil-
memistir.

Hastaligin basit formuna, komplike sekilden daha
az rastlanilmaktadir (8,11,15). Barros ve arkadaslari li-
teratiirde yayinlanan olgularin %35'inde konjenital he-
patik fibroz (KHF), %22'sinde ekstrahepatik kistik dila-
tasyon, %30'unda ekstrahepatik fibroz ve %13'iinde de
basit form bulgular1 oldugunu bildirmislerdir (3). Diger
taraftan hastaligin monolobar yerlesimi de séz konusu
olup Boyle ve arkadaslari yayinlanan vakalarin
%20'sinden azinin bu sekilde oldugunu belirtmislerdir
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Tablo 1. Olgularin klinik 6zellik!...;

Olgu No 1 2 3 4
Yas/Cins 46/E 21/E 76/E 21/E
Semptomlarin siiresi (Y1l) 8 5 10
Tekrarlayan kann agnisi r +

ikter + _ + -
Ates + - —
Hepatomegali + > +
Splenomegali - + - +
Gegirilmis operasyon - — .

Bilirubin ylksekligi + _ t -
Transaminaz yuksekligi + _ + —
Alkalen fosfataz yiiksekligi + —
Hepatobiliyer sintigrafi — — —

Ultrasonografi + + -t

ERCP + + + +
intrahepatik tas + +

Safra kesesinde tas — ’

Koledokta tas + — _ —
Lezyonlarin yerlesimi D D D? D
Malignite — - 1 _
Renal anomali ? _ - _
Tedavi M. EST EST M+EST EST+C
Tedavi sonucu iyi ? Exitus ?
D: Diffiuz EST: Endoskopik sfinkteroto m. C: Cerrahi tedavi M: Medikal Tedavi

(9). Aymt c¢alismada bu vakalarin %69'unun basit form-
da oldugu ve yerlesiminde %89 oranda sol lobda loka-
lize oldugu bildirilmistir. Olgularimizdan ikincisinde vena
porta, vena splenikanin genis bulunmasi ile dalak
bliytikligii ve 6zofagus varislerinin mevcudiyeti konjeni-
tal hepatik fibroz bulundugunu diistindiirmektedir. Dor-
diincli olguda dalak biiylikligii ile birlikte operasyonda
karaciger parenkiminde yaygin fibroz bantlar gdzlenme-
si bu olguda da konjenital hepatik fibroz olabilecegini
diisiindiirmistiir. Fakat 6zofagus varisi ye porta! hiper-
tansiyonun olmamast KHF'nin aleyhinedir. Dérdiincii ol-
guda ayrica ekstiahepatik safra kanallarinin ektazisi
s6z konusudur. Ugiincii olguda ERCP'de sol lobdaki
kistik dilatasyonlar gosterilirken ana hepatik kanal prok-
simalindeki tiimoral olusum nedeniyle sag hepatik ka-
nala kontrast madde ge¢memistir. Fakat ultraso
nogratide sag lobda da kistik lezyonlar goriilmesi diffiiz
yayilimi1 dogrulamaktadir.

Hastalarin %75'inin erkek oldugu (8) ve belirtilerin
genelde c¢ocuklukta veya adolesan donemde ortaya
ciktig1 bilinmektedir (2). Baz1 ¢aligmalarda hastaligin or-
talama baslangi¢ yasinin bilobar tiplerde 22 (12),
monolobar tiplerde ise 32 (9) olarak bildirilmistir.
Komplike olmayan hafif sekiller ise 72 yas gibi ¢ok
gec yaslarda bile ilk kez semptom verilebilmektedir (7).
Nitekim hepsi de erkek olan hastalarimizin ikisinde ¢o-
cuklukta, birinde orta yasta ve digerinde ise 75 yasinda
ilk semptomlar ortaya ¢ikmistir.

Hastalikta en sik goriilen semptomlar daha ¢ok
sag ist kadranda lokalize karin agrisi, ates ve bazen

bunlarla birlikte hafif Ikterdir (1,7,8). Bu semptomlarin
kolanjit gelisimi veya kist i¢inde olusan taglar nede-
niyle ortaya ¢iktig1 kabul edilmektedir (12). Olgularimizin
hepsinde karin agris1 goriillmesine karsilik, iki tanesinde
ates ve ikterin eslik ettigi kolanjit atagi tesbit edilmistir.
Hastalarda hepatomegali, splenomegali ve fibrotik va-
kalarda portal hipertansiyonla birlikte 6zofagus varisleri
bulunabilmektedir. Fibrotik olmayan karaciger biiylik-
liklerinde karaciger fonksiyon testlerinin belirgin olarak
salim oldugu bildirilmistir (4,11). Ayrica bu hastalarda
akut pankreatit ataklar1 da gelisebilmektedir (9).

Olgularimizin tiimiinde hepatomegali mevcuttu
Yalniz iki olguda, birlikte splenomegali vardi. Bunlardan
ikinci olguda 6zofagus varisi goriildii. Iki hastaninda
kolanjit atagi sirasinda bilirubin, transaminazlar ve alka-
len fosfataz degerleri normale gore yiiksekti. Birinde
EST+Medikal tedaviyle degerler normale dondii. Kolari-
jiyo Ca bulunan diger olgumuz EKST ve medikal teda-
viye ragmen yeterli drenaj saglanamadigindan kolanjit
ve sepsisle kaybedildi. Bu iki olgumuzda kolanjit atagi
na akut pankreatit de eslik etmistir.

Basit formla birlikte olan renal lezyonlarin %60-80
oraninda gorildigi bildirilmistir (4,8). Monolobar vaka-
larda ise bu oranin %18 oldugu yaymlanmistir (9). Bu
lezyonlarin genelde renal yetmezlikle sonug¢lanmadig:
kanaati vardir (12). Birinci olguda biyopsi ile tanisi kon-
mus kronik pyelonefrite bagli renal yetmezlik mevcuttu.
Bu durumun Caroli hastalig: ile Ilgisi olmadigini, koensi-
dens oldugunu diisiinmekteyiz.
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Onceleri Caroli hastaliginin preoperatif tanis1 nadi-
ren konusabiliyordu (4,8,12). Hatta 34 vakali bir seride
olgularin yarisinin daha evvel kolesistektomi operas-
yonu ge¢irmis oldugu ve buna ragmen Caroli hastaligi
tanisinin atlandigi bildirilmistir (2). Giiniimiizde ise vaka-
larin biiyiik ¢ogunlugu ultrasonografi, ERCP, PTK, Pi-
PIDA sintigiafi ve bilgisayarli tomografi tetkikleriyle
teshis edilebilmektedir (1,6,8,9). Mitteistadt ve Dayton,
PTK'irrtin tan1 koymada yararli bir yontem oldugunu fa-
kat periferal duktal sistemi gdstermekte yetersiz oldugu-
nu ileri slirmiislerdir (4,12). Nagasue ve arkadaslari ise
PTK gibi ERCP ve preoperatif kolanjtografinin de lez-
yonlart tam belirlemekte yetersiz oldugu, ¢iinkii genisle-
mis kanallarin proksimal agizlarinin siklikla sklerotik
veya tasla tikali oldugunu belirtmislerdir (13). Olgular-
dan igilinciisiinde ERCP ile sag hepatik kanallarin dol-
durulamamasi bu durumu teyid etmektedir. Diger taraf-
tan lezyonlarin dagiliminin kesin sinirlariyla tespitinin
ERCP ve PTK ile miimkiin oldugunu iddia eden yayin-
lar ¢ogunluktadir (1,6,11) Ultrasonografi ise uygulama
kolaylig1 ile birlikte kist ve intrahepatik taslarin kolayca
taninmasina imkan vermesine ragmen polikistik kara-
ciger hastaligi, konjenital hepatik fibroz ile diger kistik
olusumlarin ayirimini femin edememektedir (12). Olgu-
larimizin timiinde ultrasonografik bulgular Caroli hasta-
ligin1 diisiindiirmiis, yapilan ERCP ile bu tani teytd edil-
mistir. Bu arada iki olguda yapilan hepatobilier sintigra-
fi hastalikla uyumlu bulgular vermistir. Bdylece ERC-
P'nin hastaligin tanisinda en giivenilir yontem oldugunu,
diger yontemlerin de tan1 konulmasinda 6nemli katkilart
bulundugunu sodyleyebiliriz.

Safra yollarinda tas olumusu ve bunun yarattig
problemler Caroli hastalarinda sik karsilagilan bir du-
rumdur. Barros ve arkadaslari bilobar lezyonlu hasta-
larda intrahepatik tas goriilme oranini %34.1, safra ke-
sesi tagt goriilme sikligini ise %21 olarak yayinlamiglar-
dir (3). Boyle ve arkadaglari ise monolobar lezyonlu
vakalarda intrahepatik tas olusumunu %74, safra kese-
si tast goriilme sikligimmi ise %359 olarak bildirmislerdir
(9), Safra stazi ve tekrarlayan biliyer enfeksiyonlarin
tas olusumuna neden oldugu disiiniilmektedir (8). Bir
caliygmada bu taglarin %70 oraninda kolesterol ihtiva
ettigi belirtilerek chenodeoxycholic asid tedavisiyle bun-
larin tamamen erifildigi bildirilmistir (16). Diger bir grup
arastirmact ise bu taslarin daha ¢ok biiirubin ihtiva et-
tigini ileri siirerek, safra tuzlar1 ve monooctanoinin teda-
vide etkili olamayacagini ve ayrica bu tedavinin ciddi
komplikasyoniara yol agabilecegini yaymlamiglardir (14).
Olgularimizin tiimiinde intrahepatik safra tasi mevcut
olup, ayn1 zamanda bir olguda koledok tas1 ve bir dige-
rinin de safra kesesinde tas tesbit edildi. Birinci olgu-
daki koledok faslar1 EST ve basketle alindi.

Caroli hastaliginin uzun siireli prognozu oldukca
kotii olup morbidité ¢ok yiiksektir. Kolanjit, siroz ve
portai hipertansiyon disinda nadir de olsa, hayat1 tehdit
eden biliyer fistiil, kist riiptiirii ve intrahepatik abse
olusumu gibi ciddi kornplikasyonlar gelisebilir (4). Ko-
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lanjiyokarsinom gelisimi  hastaligin prognozunu etki
leyen onemli bir komplikasyondur. Bloustein, koledok
kistlerindeki malignité riskini %4, intrahepatik kisilerdeki
riski ise %7 olarak bildirmisticr (17). Bu oranlara goére
Caroli hastaligindaki kolanjiyokarsinom gdoriilme riski
normal populasyona gore yaklasik 100 kat daha fazla-
dir 4) ve istelik daha geng¢ yaslarda ortaya ¢ikmakta-
dir (4,5,17). Monolobar yerlesimli olgularda ise kanser
goriilme sikligi %l11 olarak bildirilmistir (9). Todani ve
arkadaslar1 konjenital safra kanali kisti bulunan hasta-
lardaki malignité riskini %8.2, kadin/erkek oranini ise
2.5/1 olarak bildirmiglerdir. Aym1 ¢aligmada bu hastala-
rn %57'sine daha Once internai drenaj uygulandigi bil-
dirilmistir (10). Konjenital kistlerin malign degisiminin
etyolojisi bilinmemekle birlikte bu konuda bazi teoriler
ileri siirilmektedir. Bunlara gore, stazla birlikte safra
ve/veya mevcut tasin kanal epitelini siirekli irritasyonu
ve A vitamini eksikligi maligntie gelismesinde rol oyna-
maktadir (4,5,10,17).

Hastalarin hemen hemen hepsi kanserin tespitin-
den kisa bir siire sonra yaygin metastaz, sepsis, kara-
ciger yetmezligi, hemorajik ¢ok veya perfore gastrik il-
ser nedeniyle kaybedilirler. Yapilacak tek seyin eger
miimkiinse pankreatoduodenektomi oldugu bunun da
¢ok az vakada gergeklestirilebildigi bildirilmigtir (10).
Kaybedilen iiglincii olgumuzda ana hepatik kanalda tii-
mor tesbit edilmistir,

Caroli hastaliginda tedavinin amaci mevcut semp-
tomlar1 ortadan kaldirmak ve hayati tehdit eden kompli-
kasyonlar1 6nlemektir. Bu amagla uygulanan tibbi teda-
vinin yiiksek bir mortalité riski tasidigi bildirilmistir (4).
Dolayisiyla kalici bir tedavi igin ¢esitli cerrahi tedavi
yontemleri Onerilmistir. Bu amacgla uygulanan T Tiip
yoluyla eksternal drenaj, koledokoduodenostomi, Roux-
en-Y koledokojejunostomi veya Roux-en-Y hepatikoje-
junostomi gibi ameliyat tiirlerinin higbirisinin kolanjit
ataklarint 6nlemede etkili olmadigi gorilmistiir
(4,9,13,15). Ote yandan endoskopik sfinkterotomi (8)
veya biliyer sistemin perkutan drenaji da 6nemli bir ya-
rar saglamamistir (14). Caroli hastaliginda lezyonun
yerlesimi belirli bir lob veya segmentte ise uygulana-
cak en iyi islemin hepatik rezeksiyon oldugu aragtirma-
cilarin ¢ogu tarafindan kabul edilmistir (9,13,15). Tek
rarlayan kolanjitle komplike olan diffiiz hastalikta ise
transplantasyon, tek ¢6ziim olarak onerilmektedir (1).

Caroli hastaliginin oldukg¢a nadir rastlandigi ve
1990 yilina kadar literatiirde 150'den az vaka yayinlan-
dig1 bildirilmektedir (8). Yurdumuzda son bes yilda ol-
mak iizere Yiiksek Ihtisas hastanesince 12 ve Ege
Universitesi Tip Fakiiltesince 4 Caroli olgusu yayinlan-
mistir (18,19). Bu olgulara bizim son 8 yilda tant koy-
dugumuz 4 olguyu da ilave ettigimizde Tiirkiye'de Caroli
hastaliginin diinya ortalamasina gore daha yiiksek
oranda goriildiigiinii diislinebiliriz. Bu durum son 15 yil-
da gelistirilen ERCP. PTK, US, CT gibi modern tani
yontemlerinin kullanilarak daha kolay tani konulmasiyla
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ilgili olabilecegi gibi, ger¢gek anlamda Tiirkiye'de Caroli
hastaliinin daha sik gériilmesine de bagh olabilir. Bu-
nun degerlendirmek igin 6nimizdeki yillarda Caroli
hastaligi ile ilgili yayinlanacak literatiirlerin yakindan ta-
kibi uygun olacaktir.

Sonug¢ olarak, az rastlanan ve az taninan Caroli
hastaligi olgularini tesbit edebilmek igin ultrason bulgu-
lariyla bu hastalik diginidlmeli ve ERCP ile teyid edil-
melidir. Hastalar kolanjit ataklari ve 6zellikle kolanjio-
karsinoma ydniinden takip edilmeli, miimkiinse parsiyel
hepatektomi ile kesin sifaya ydnelinmelidir.
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