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Abstract

Caroli disease is a congenital disorder characterized by multifocal, segmental dilatation or ectasia of large
intrahepatic bile ducts. The disease develops due to a remodeling defect, but its molecular pathogenesis
is not fully understood. The absence of specific symptoms and signs in Caroli's disease complicates the
diagnosis. The magnetic resonance cholangiography (MRCP) is the most sensitive method in diagnosis.
Prognosis depends on the degree of liver fibrosis and liver dysfunction and whether or not renal
dysfunction is present. In this article, we present a 1.5-year-old female patient diagnosed with Caroli's
disease at the age of 8 months.
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Caroli Hastahgi: Olgu Sunumu

Ozet

Caroli hastalig1, intrahepatik biiylik safra kanallarinin multifokal, segmental dilatasyon ve ektazileri ile
karakterize olduk¢a nadir goriilen konjenital bir hastaliktir. Hastalik intrahepatik duktal plagin
remodelling defektine bagli gelismekle birlikte, molekiiler patogenezi halen tam olarak anlagilamamustir.
Hastalig1 spesifik semptom ve bulgular olmamasi taniy1 zorlastirtr. MRCP tanida en sensitif yontemdir.
Hastaligin prognozunu karaciger fibrozisinin, karaciger fonksiyon bozuklugunun derecesi ve renal
fonksiyon bozuklugunun eslik edip etmemesi belirlemektedir. Bu makalede, 8 aylikken tani alan 1,5
yasindaki Caroli hastast sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Caroli hastaligi, kistik dilatasyon, ¢ocuklar

Giris

Caroli hastaligi, intrahepatik biiyiik safra kanallarinm multifokal, segmental dilatasyonu veya ektazisi ile
karakterize konjenital bir hastaliktir (1). Bu makalede, sekiz aylikken Caroli hastaligi tanisi alan ve
poliklinigimizde takibi devam eden 1,5 yasinda kiz hasta sunulmus ve tartigilmistir.

14| Page
www.iiste.org


http://www.iiste.org/

International Journal of Scientific and Technological Research www.iiste.org
ISSN 2422-8702 (Online), DOI: 10.7176/JSTR/6-03-03 l's.i-'
Special Issue of Health Sciences, Vol.6, No.3, 2020 ISE

Olgu Sunumu

Sekiz aylik kiz hasta sik iist solunum yolu enfeksiyonu gecirme dykiisii ve huzursuzluk sikayeti ile Cocuk
Saghig1 ve Hastaliklar1 polikliniginde muayene edilmis; Hepatomegali saptanmasi nedeniyle Cocuk
Gastroenterolojisi konsiiltasyonu talep edilmisti. Poliklinigimize getirilen hastanin, aralarinda birinci
derece akrabalik bulunan 28 yasinda sag ve saglikli anne ile 30 yasinda sag ve saglikli babanin yasayan
ikinci ¢ocuklart oldugu 6grenildi. Ailede bilinen bir hastalik olmadigi, kardes 6liim Sykiisii olmadigi
Ogrenildi. Fizik muayenesinde karaciger kot altinda 4 cm ele geliyordu. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Laboratuvar incelemelerinde, tam kan sayiminda 16kosit sayist: 10.300/mm? ml, hemoglobin:
10,9 g/dL , Platelet: 276 000 /mm? idi. INR: 1,04 Rutin Biyokimyasal belirtecleri, iire: 28 mg/dl, kreatin:
0,31 mg/dl , AST: 33 IU/L, ALT: 22 IU/L, GGT: 10 IU/L, total blirubin: 0,2 mg/dl , direk bilirubin:
0,05 mg/dl, total protein: 6 g/dl ,albiimin: 3,9 g/dl, sodyum: 139 mmol/l , potasyum: 4,61 mmol/l olarak
Olgilildii. Abdomen ultrasonografisinde; KC parankim yapist ve konturu normal goériiniimde, KC
boyutlar1 midklavikiiler hatta cc projeksiyonda 82 mm 6lgiilmiistii. Ke parankiminde solid lezyon
saptanmamus, her iki karaciger lobunda ¢ok sayida kistlere ait anekoik goriiniimler izlenmisti. Sol lob
intrahepatik safra yollar1 2,2 mm ile hafif genislemisti. Ekstrahepatik safra kanallar1, hepatik ve portal
venler normaldi. Safra kesesi boyutlar1 ve duvar kalinligi normal olup, kese iginde tasa ait ekojenite
izlenmedi. Pankreas, dalak parankim ve boyutlari normal gériinimde olup, bobrek boyutlari ile santral
ve parankim ekolari normaldi. Siirrenal gland lojlar1 dogaldi (Resim-1).
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Resim-1: Abdomen ultrasonografide kistlere ait anekoik goriiniimler

Dinamik iist abdomen MR incelemesinde karaciger normal boyutlardaydi. Karaciger parankiminde
multiple sayida intravendz kontrast madde sonrasi kontrastlanmayan kistik lezyonlar mevcuttu (Resim-
2). MRCP’de bu lezyonlarin bazilarinin safra yollar1 ile iliskili oldugu saptanmis olup goriiniim Caroli
hastaligini diisiindiirdii. Koledok ¢ap1 en genis yerinde 6,5 mm olarak 6l¢iildii. Safra kesesi boyut ve
duvar kalinlig1 normaldi, kese liimeni dogaldi (Resim-3).
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Resim-2: MR incelemede KC’ de multiple kistik lezyonlar
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Resim-3: MRCP’de kistler ve safra yollar1 ile iliskileri

Hastaya, fizik muayene ve laboratuvar incelemeleri sonucunda Caroli hastaligi tamis1 konularak, 15
mg/kg/giin dozundan ursodeoksikolik asit tedavisi baglandi. Hasta 3 aylik kontrollerle takip edildi.
Hastanin tan1 konulduktan sonraki 6. ay kontroliinde yapilan abdomen ultrasonografisinde; intrahepatik
ve ekstrahepatik safra kanallar1 hafif dilate olup koledok proksimal ¢ap1 5 mm, her iki lobda ¢ok sayida
ince cidarl anekoik basit kistler izlenmekte olup biiyligii sag lobda 25 mm ¢apli idi. Sol lobda kistlerin
bazilarinm safra kanali komsulugunda oldugu goriildii. Ug aylik periyotlarla yapilan kontrollerde
kolestaz1 gosteren rutin biyokimyasal belirteclerinde yiikselme goriilmedi. Hasta halen ii¢ aylk
periyotlarla biiylime gelisme, asilama gibi pediatrik izlem ile birlikte Caroli hastalig1 agisindan da
yakindan izlenmektedir.

Tartisma

Caroli hastaligi; intrahepatik safra kanallarmm multifokal , segmental dilatasyonu, ektazisi ile
karakterize, ilk kez 1958’ de tanimlanmis bir hastaliktir. Hastalik 2 varyant olarak tanimlanmustir. Tip 1
Caroli hastalig1 olarak da isimlendirilen *’Caroli hastalig1’’; ¢ok nadir goriilen, baska bir karaciger
patolojisinin eslik etmedigi duktal ektazi ve dilatasyonlarla karakterizedir. Tip 2 Caroli hastalig1 ya da
“Caroli sendromu’’ ise konjenital hepatik fibrozisin eslik ettigi duktal dilatasyonlarla karakterizedir.
Ayrica portal hipertansiyon, siroz, 6zofagus varisleri ile iliskilidir. Caroli sendromuna otozomal resesif
polikistik bobrek hastaligi da eslik etmektedir (1).

Caroli hastaligi ve Caroli sendromu erkekleri daha az etkiler, erkeklerin kadmnlara orani 1: 1,8 dir.
Genellikle ilk iki dekatta tani alirlar. Caroli hastaligi , Caroli sendromundan ¢ok daha nadir gériillmekle
beraber, her iki hastalik i¢in prevalans 1/1.000.000” in altindadir. (2) Hastalik gebeligin 8. haftasinda
intrahepatik duktal plagin normal embriyolojik seklinin bozulmasi , remodelling defekti ve safra
kanallarmin biiylimesine bagh geligir (3, 4, 8). Hastaligin molekiiler patogenezi tam olarak
anlagilamamistir. Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligina (ARPKD) neden olan 6. kromozom
iizerinde lokalize PKHDI1 (polikistik bdbrek ve hepatik hastalik 1) geninin kodladigi fibrosistin
proteininin  patogenezde etkili oldugu diisiiniilmektedir. Fibrosistin, hepatosit growth factor
reseptorleriyle yapisal benzerlik gostermektedir, karaciger ve bobrekte yapisal anormalliklere neden olur.
PKHD1 gen mutasyonu diginda bir¢ok gen ve bu genlerin kodladigi proteinlerin hastaliin patogenezinde
etkisi oldugu diisiiniilmektedir ( 5, 6 ). Caroli hastalig1 ve Caroli sendromu arasindaki genetik koken
farklilig1 heniiz aydinlatilamamistir. Ayrica Galen malformasyonu ve Caroli hastalig1 birlikteliginin
bidirildigi bir ¢alismada , VEGF overekspresyonunun her iki hastaligin gelisiminde etken olduguna dair
hipotezler mevcuttur (7).

Klinik belirtiler herhangi bir yasta ortaya ¢ikabilir. En sik siit ¢ocuklar1 ve geng yetiskinlik doneminde
tan1 konulur. Hastalar sag iist kadran agrisi, abdominal distansiyon, ates , anoreksi, sarilik, yorgunluk,
bulanti, kusma , 6dem, abse olusumu , hepatomegali gibi semptom ve bulgularla prezente olabilir veya
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asemptomatik olabilirler. Caroli hastalagina spesifik bir semptom veya bulgu olmamasi taniyi
zorlastirmaktadir (1, 3).

Hastalarda, kolanjit ataklarmda transaminaz yiiksekligi, hiperbilirubinemi, 16kositoz ayrica pansitopeni,
anemi gibi laboratuvar bulgular1 goriilebilir. 30 hasta {izerinde yapilan bir caligmada anemi, 16kopeni,
trombositopeninin Caroli sendromunda daha sik goriildiigi gosterilmistir(1). Hastalar fizik muayane ve
laboratuvar testlerinin 151¢inda degerlendirildikten sonra goriintiileme yontemlerine bagvurulmalidir.
Tanida en faydali goriintiileme yontemleri MRCP ve BT dir (1). Kesin tan1 ve hastaligin siddeti MRCP,
PTK ve ERCP ile belirlenir (3).1k asamada ultrasonografi ile karacigerde duktal dilatasyonlar izlenebilir.
BT ile kistik degigikliklerin boyutlar1 ve lokalizasyonlari, MRCP ile kistlerin safra yollariyla iliskisi
ortaya konabilir (8, 9). Invazif yontemlerden komplikasyon riski nedeniyle miimkiin oldugunca uzak
durulmalidir (1).

Bizim olgumuza; ultasonografisinde multiple kistler goriilmesi tizerine yapilan BT ve MRCP’ de Todani
klasifikasyonuna gére Caroli hastaligina 6zgii olan tip V biliyer kistler (8) goriilmesi, Caroli sendromu
ile iligkili olan polikistik bobrek hastaligi, hepatik fibrozis gibi baska bir hepatik patoloji olmamasi
lizerine Caroli hastalig1 tanis1 konuldu.

Erken tan1 ve hastaligin tipi prognoz acisindan oldukg¢a dnemlidir (1). Prognoz, hastaligin siddetine yani
karaciger fibrozisi ve karaciger fonksiyon bozuklugu derecesine ve renal disfonksiyonlarin eslik edip
etmemesine baghdwr. Hastaligin baglangicinda karaciger fonksiyonlar1 bozuk degildir. Tekrarlayan
enfeksiyonlar ve kolanjit ataklarma bagli karaciger hasar1 gelisebilir. Safra tas1 ve karaciger absesi
gelisimi de bildirilmistir (3).

Caroli sendromunda kolanjiokarsinoma gelisme riski artmistir. Caroli sendromu tanili hastalarn % 2,5 -
17,5 ‘unda kolanjiokarsinom gelistigi bildirilmistir (1). Risk artisinin nedeninin; duktal staz ve safra
asitlerinin konsantrasyonunun artist olabilecegi diigiiniilmektedir.

Tedavi daha c¢ok destek tedavisidir ve asil amag kolanjit ataklarin1 dnlemek icin biliyer drenaji
saglamaktir. Kolanjit ve sepsis antibiyoterapi ile tedavi edilirken, kronik kolestazda yagda ¢oziinen
vitamin destegi verilebilir. Ozofagus varisi gelisen hastalarda profilaktik nonselektif beta blokor
kullanilir. Safra tasina bagli komplikasyonlar1 azaltmak amaciyla ursodeoksikolik asit tedavisi (10-20
mg/kg/giin) kullanilabilir. Ursodeoksikolik asit safra akigini arttirir, stazi azaltarak tag olusumunu azaltir
(10, 11). Hastalik tek lobta sinirliysa hepatektomi faydali olabilir. Kolanjiokarsinoma riski yiiksek
oldugundan karaciger nakli gerekebilir. (1)

Bizim olgumuz erken donemde tani alarak, erken donemde takibe girdi. Tan1 ve takip doneminde de
laboratuvar tetkiklerinde anormal bulguya rastlanmadi. Hasta ursodeoksikolik asit tedavisiyle takip
ediliyor. Takip siiresince kolanjit atag1 veya portal hipertansiyon bulgusu olmadi.

Sonuc¢

Caroli hastaligi ¢ok nadir goriilen ve genellikle tanist ileri yaglarda konulan bir hastaliktir. Erken tani
konulmasi, bu hastalarda hastalikla iligkili komplikasyonlarin erken taninmasma ve zamaninda tedavi
edilmesine firsat verecegi igin ¢ok degerlidir. Hepatomegaliyle getirilen infantlarda, hepatomegalinin
cok nadir bir nedeni olan Caroli hastalig1 da akla getirilmeli ve zamaninda tani1 konulmalidir.
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