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OZET

Caroli hastahgi nadir gérilen bir patolojidir. Bu
hastallk intrahepatik safra  kanallarinda  kistik
dilatasyonlarla karakterizedir ve kolanjit, safra taglar ve
hepatik apse olusumu en 6énemli komplikasyonlardir.
Gram negatif septisemilere sik raslanir. Caroli hastaligi
tanisi alan 7 yasinda bir cocuk takdim edilmistir.
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Karoli Hastaligi multipl kistik dilatasyon gdsteren
safra kanallari ile karekterlze ve safra tasi, kolanijit,
hepatik apse olusumuna yolagan bir hastaliktir. Kon-
jenital hepatik fibrozla birlikte pekcok tabloyu iceren bu
nadir hastalikta infantil polikistik bébrek patolojisine de
raslanabilir. Her iki cinste de gorulebilir (1,2).

VAKA TAKDIMI

Yedi yasinda bir erkek ¢ocuk bes yildir siren
karin sisligi nedeniyle klinigimize yatirildi. Oz ve soy
gecmisine ait pozitif veri belirlenemedi. Fizik
muayenesinde karaciger dizgun yizeyli, agrisiz, kes-
kin kenarli 8 cm'lik buytime gdsteriyordu. Dalak benzer
bicimde 4 cm palpe ediliyordu. Deri subikterik ve sol-
gundu. Labratuar degerleri: Hb 13 g/dl, BK6800/mm?®,
t bildribin 1.8 mg/dl, d bil. 12 mg/dl, AST 52 U/dl, ALT
250/dl, alk fosfataz 35U/dI, total protein 7.7 g/dI,
albimin 4.2 g/dl, GGT 16U/dlI. VP de bilateral mal-
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SUMMARY

CAROU'SDISEASE (A CASE REPORT)

Caroli's disease is a rarely recognised entity
which is characterized by cystic dilation of intrahepatic
bile ducts and is complicated by formation of cholan-
gitis, gallstones and hepatic abcesses. A seven year
old boy with Caroli's disease is presented with a review
of disorders that may be regarded as different aspects
ofacommon process involving liver and other organs.
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rotasyon belirlendi. Tani amaciyla karaciger biyopsisi
yapildi.

Karaciger biyopsisinin mikroskopisinde
karaciger parankimini kismen veya tumilyle cev-
releyen fibréz septalar géruldi. Bu septalar bir kismi di-
late olmus, bazisi safra ile dolu pekgok safra kanalini
cevreliyordu. Septa édemli ve polimof niveli I6kosit,
daha az oranda lenfosit ve plazma hucreleri ile in-
filtreydi. Lumende nétrofilik infiltrasyon go6rilmedi
ancak komsu karaciger parankiminde bu bulgular
mevcuttu. Hepatositler negatif PAS reaksiyonu veren
vakuolll bigcimdeydi (Sekil 1).

Karaciger biyopsisinden bir hafta sonra hastanin
atesi 39.4 C a yukseldi. BK 24000/mm’® oldu. Kan
kiltirinde Paratifo B Uredi. Gruber VVidal titrasyonlari
on giinde 1/100-1/400 oldu. 14 gin Ampisilin ve
Amikasin tedavisi verilen hasta iyileserek taburcu edil-
di. Bu bulgularla; duktal kolestazis ve kolanjitli konjeni-
tal hepatik fibroz gdsteren Karoli hastaligi tanisi kondu.

YORUM

Karoli hastaligi hepatobilier sistem ve bdbreklerin
fibropolikistik hastaliklari grubuna ait bir patolojidir (2).
Boébreklerde patoloji varsa, asil tablo degisik derecede
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Sekil 1. Karoli hastaliginda safra kanallar1 kistik yapilarinin

histopatolojik goriinisi.

meddiller toplayici kanal ektazlsidir (2). Hastada genel-
likle gocukluk ve geng erigkinlik déneminde akut kolan-
jit semptomlari gordlir. Ates, karin agrisi, hafif sarilik,
kasinti olur, karaciger biyir ve hassas olabilir (3).
Semptomlar safra stazli kistler icinde gelisen taslara ve
kolanjit ataklarina bagh olabilir. Hasta asemptomatlk
de kalabilir (2).

Cogu vakada kesin tani transhepatik veya
retrograt kolanjiografi veya laparatomi ile yapilan In-
traoperatif kolanjiografi ile konur (2). intrahepatik
kistleri  belilemede ultrasonografi ve tomografi
yardimci olabilir. Bizim olgumuzda ultrasonografide in-
trahepatik kanallarin genislemesi gosterilmistir (Sekil
2).

Karacigerde genellikle akut inflamasyonla
birlikte sekonder infeksiyon ve abse formasyonu
vardir. Gram negatif septisemi sik goérilen 6lim
nedenidir (2).

Karoli iki tip intrahepatik safra kanali konjenital
dilatasyonu belirlemistir; saf sekli ve daha sik gorilen
konjenital hepatik  fibrozlu tipi  (4,2). Fibroz
hakimse portal hipertansiyon belirgindir. Halbuki
asil olarak bilier ektazi gdsterenlerde kolanjit gorulir
(1.2).

Tiirkiye Klinikleri

PAC ve Ark.
KAROLI HASTALIGI (VAKA TAKDIiMI)

Sekil 2. Kistik yapilarin ultrasonda goriiiisi.

Bu hepatik lezyonla birlikte gelisen kanser ol-
gulari bildirilmistir. Kanser gérilme orani %1-7 olup,
fibropolikistik  karaciger hastaligindakinden daha
yuksektir (5).

Akut kolanjit dénemlerinde antiblotik verilir. Cer-
rahi tedavi, zor olmakla birlikte, taslarin ¢ikariimasi ve
uygun bilier drenaj yapilmasindan ibarettir.
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