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Ozet: Bu makalede biri konjenital hepatik fibrozis
ve Caroli hastaligh, digeri yalnizca konjenital hepa-
tik fibrozis tanist alan ki vak'a takdim edilmigtir.
Vak'alarin ikisi de ikinci dekadda tan: almiglardur.
Hepatomegali, portal hipertansiyon ortak ozellikle-
ridir. Bu iki vaka nedeniyle konjenital hepatik fib-
rosis ve Caroli hastaligr tant yémtemleri tedavi ve
ézellikleri gézden gegirilmigtir.

Anahtar Kelimeler : Intrahepatik safra kanallan, Caroli
hastalign, Konjenital hepatik fibrozis

Konjenital hepatik fibrosis (KHF) genis fib-
roz bantlar iginde interlobuler safra kanallar-
nin makroskopik veya mikroskopik multiple
kistik formu ile karakterize bir gelisim ano-
malisidir.

Caroli hastalig ise intrahepatik safra yollan-
nmin konjenital, sakkuler, segmental dilatasyo-
nu ile karakterize nadir bir sendromudur,
konjenital hepatik fibrozisin bir komponenti
gibi disunilebilir.

Vak'al

26 yasinda A. D. (Prot. No. 97540) erkek
hasta Hacettepe Hastanesi Gastroenteroloji
klinigine karin agrisi, sarilik nedeniyle basvu-
rarak yatirildi. Oykiisinde 2 yasindan beri
karin sisliginin dikkati ¢ektigi ve 7 yasinda
ilk kez hepatosplenomegalisinin saptanig 6g-
renildi. Soygeg¢misinde ozellik yoktu, anne
baba akrabaligi yoktu. Anemi ve portal hiper-
tansiyon bulgulan ile 14 yasina kadar gelen
hasta 1976 yilinda ust gastrointestinal kana-
ma ile ¢gocuk hastanesine bagvurmus ve sple-
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Summary: CONGENITAL HEPATIC FIBROSIS
AND CAROLI'S DISEASE

In this paper, we presented two cases: one had con-
Jenital hepatic fibrosis and Caroli's disease and the
other had congenital hepatic fibrosis only. We re-
viewed treatment and the methods of diagnosis of
the congenital hepatic fibrosis and Caroli's disease.

Key Words: Bile ducts (intrahepatic), Caroli's disease, Con-
genital hepatic fibrosis.

nektomi, splenorenal sant yapilmigt:. Hastaya
iki kez karaciger biyopsisi yapilmig, birinci
karaciger igne biopsisi yetersiz, ikinci insizyo-
nal biopsi makronoduler siroz ile uyumlu bu-
lunmustu.

8 yi1l siire ile sikayeti olmayan hasta 22 yasin-
da gram (-) sepsis nedeniyle yatarak tedavi
edilmisti. 26 yasinda, bu kez sag st kadran-.
da lokalize karin agris1 ve sarihk nedeniyle
klinigimize basvuran hastanin fizik muayene-
sinde; ates 37,8 C, nabiz 78/dak, solunum: 22/
dak, boy 1.60 m, agirhk 53,5 kg. bulundu.

Genel durumu orta, suur agik, koopere sklera-
lar ve cilt ikterikdi. Batin bombe, sag iist kad-
randa palpasyonda hassasiyet mevcut, karaci-
ger orta klavikiiler hatta kosta yaymi 4 cm
ge¢mekte, murphy noktasi hassas hidropik
kese ele gelmekteydi. Karaciger total vertikal
uzunlugu 14 cm. idi. Orta hatta insizyon
skari, batinda serbest asit mevcuttu. Diger
sistem muayeneleri tabii idi. Laboratuar bul-
gularindan karaciger fonksiyonlar1 Tablo 1'de
ozetlenmistir.
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Tablo I: Vak'alarmn KCFT Sonuglari.

ARSLAN ve Ark.

Vaka Yag D. Bil/T. Bil Alt Alk. Fsof. T.S.P/alb. PTZ
No.  Cins 0.1-16/03-16  (10-60iu1)  (10-42iw/l)  (25-90iw1l)  (6,8/3,5 -5.6 gm/dl) No: 13
mg/dl
1 2E 2.6/5.1 114 512 7.4/3.7 14"
2 17E 0.6/1.0 33 158 7.5/4.4 15"

Hastamiza ilk geldiginde yapilan ultrasonog-
rafik incelemede intrahepatik major safra ka-
nallarinda yaygin ektazi ve multiple akustik
golge veren intrahepatik tas goruntisi sap-
tandir. Hidropik goriinen kese i¢inde safra ¢a-
muru mevcuttu. Koledok kistik dilatasyon
gostermekteydi.

Ultrasound esliginde koledok ponksiyonu ya-
pilarak 20 cc koyu kivamda safra alinmis ve
hasta klinik olarak rahatlamisti. Daha sonra
hastanin ultrasonografik takibleri strdiril-
mius, zaman zaman kesede saptanan akustik
golge veren ¢amur (Resim 1-a) ve intrahepatik
tas (Resim 1-b) goriniumlerinde bazilarimin
kayboldugu goriildia. Endoskopik retrograd
kolanjio-pankreatikografi (ERCP) ve intrahe-
patik safra kanallarinin yer yer dilate oldugu
dikkati ¢ekti (Resim 2).

Selektif hepatik anjiografide (Resim 3-a, 3-b)
hepatik arter dallarinin perifere dogru incel-
digi tirbuson tarzinda kivrimlar oldugu, por-
tal venin belirgin inceldigi gorilda.

Peritonoskopi altinda yapilan karaciger biop-
sisi orneklerinde genis bag dokusu i¢inde ku-

boidal epitel ile déseli safra kanallar1 (Meyem-
burg kompleksi) dikkati ¢ekti. Mevcut bulgu-
lar hepatik fibrosis ve Caroli hastaligi ile
uyumlu idi (resim 4-a, 4-b).

Intravenoz pyelografide sag bobrek kalisiel
yapilarinda ve sol bébrek tst pol kalikslerinde
ektazik degisiklikler mevcut idi (Resim 5).

1974 yilinda 6zefagoskopide varisleri saptan-
mis fakat splenektomi ve sant operasyonunda
12 y1l sonra yapilan endoskopide varis goril-
memisti. Hastamin Wilson sirozu ve kronik
hepatit yoninden yapilan tetkikleri normal
bulunmus.

Genel durumu diizelen hasta klinik yakin iz-
leme alinmak tzere taburcu edilmistir.

Vak'a 2

17 yasinda H. K. (Prot. No. 777664) erkek
hasta karinda sislik ve halsizlik nedeniyle
gastroenteroloji klinigine basvurdu.

3-4 yasindan beri karin sisliginin oldugu gide-
rek arttig1 ve gelismesinin akranlarindan geri

Resim la-b: Vak'a 1 (A.D) karacigerin ultrasonografik tetkiki. Safra kesesi i¢inde safra ¢gamuru ve intrahepatik akustik
golgesi olan imajlar.
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Resim 2: Vak'a 1 (A.D) Endoskopik retrograd kolonjiog-
rafi'de kistik dilatasyon gosteren safra yollan
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oldugu ifade edilmisti. 3 ay once hepatosple-
nomegali ve hematiiri saptanmigti. Ailesinden
benzer hastalik tanimlamiyordu, ebeveynler-
de akraba evliligi yoktu.

Fizik muayenede; TA: 110/60 mmHg, N 80/
dak. Agr. 40 kg. Boy: 1.50 m. Genel durumu
iyi suur agik koopere, fiziksel gelismesi ve se-
konder seks karakterleri geri idi. Tiroid nor-
malden bir misli biiyiik, normal kivamda,
nodiil yoktu. Sag servikal mikro lenf nodiilleri
mevcuttu. Batin bombe, minimal serbest asit
mevcut, karaciger orta klavikiler hatta kosta-
y1 5 cm gegiyor, total vertikal uzunlugu 14 cm
idi. Dalak kosta yaymm 13 cm gegiyor, dizgin
yiizeyli ve sert idi.

Laboratuvar bulgular: Hb %11.4 gm/dl hema-
tokrit: %34.9, 16kosit 3100/mm sedimantasyon
10 mm/st. Periferik yaymada PNL: %64, lenfo-
sit %32, eritrositler normokrom, normositer,
yer yer hipokromi mevcut, trombositler yeterli
idi.

Karaciger fonksiyon testleri Tablo 1'de 6zet-
lenmistir. HBsAg ve antikoru negatiftir.
Serum demir: 6 mol/lt (10-28), demir baglama
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Resim 3a-b: Vak'a 1 (A.D) Sclektif hepatik anjiografi. Hepatik arter dallarinin perifere dogru inceldigi ve tirbuson tarzin-

da kivildigr goriiliyor.
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Resim 4-a: Vak'a 1 (A.D) Karaciger igne biopsisi. Genisg Resim 4-b: Vak'a 1. Ayni igne biopsi materyali ucunda
bag dokusu i¢ginde kuboidal epitel ile déseli safra kanalla- fregmanlara ayrilmig genis safra kanallarina ait yitksek
11 (kisa siyah ok) (meyenburg kompleksi), komsu karaci- kolumnar epitel kati (siyah ok) ve karaciger parankim
ger parankim dokusu (buiytk siyah ok). dokusu.

kapasitesi: 92 mol (44-73) saturasyon yiizdesi Uist abdominal ultrasonografide; karaciger
6 (23-38). PPD (-), hormon tetkikleri normal- normalden kiigiik, i¢ eko normal, yer yer hipo-
di. Hb elektroforezi: HbF %2.3, HbA2 %1.7, ekoik tubuler gériiniim ve ven duvarlarinda
protein elektroforezi: alb. %48,5,12,21, (globu- kalinlasma mevcuttu. Dalak ileri derecede bii-
linlerde artma). Karaciger dalak sintigrafisin- yiuktir. Splenik ven dalak hilusunda 11 mm

de, kronik parankimal fonksiyon bozuklugu, idi. Ozefagus grafisinde varise ait dolma de-

: ; 0 > - e o
Resim 5: Vak'a 1: I1.V.P. de sag bobrek kalisiyel yapila- Resim 6: Vak'a 2: (H. K) karaciger igne biopsisi. Hepa-
rinda ve sol bobrek iist pol kalikslerinde ektazik degigik- tik arter ve portal ven dali icermeyen yogun bag dokusu
likler. i¢inde safra kanal yapilar (i¢i bos ok).
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Tablo II: Caroli hastalig1 ve konjenital hepatik fibrosisin karsilagtirilmasa (2)

Caroli hastaligi
Baglama yags1 Geng-adult
Kalitim Otozomal-resesif
Bagvurunedeni Ates, karin agris1
Tam Abdominal USG ve taniy1 diistinmekle
Histoloji Dilate intraheatik safra kanallan
Renal hastalik Renal kist, tibtiler ektazi
Komplikasyon Tas, kolanjit
Karsinoma P07
Prognoz Cok cddi

Oliim nedeni Kc. apsesi septisemi

Konj. Hepatik fibrosis

Cocukluk

Otozomal-rsesif

Karin sisligi, hepatomegali

Karaciger biopsisi

Periportal fibrosis, safra kanalikiillerinde proliferasyon
Tubuler ektazi

Portal hipertansiyon, gastrointestinal kanama, karaciger
yetmezligi.

%1

Fatal

Kec. yetmezligi, portal hipertansiyon

fektleri meveuttu. Ozefagoskopide 6/6 varisler
gorilmusti.

Peritonoskopide dalak ileri derecede biiyiik,
karaciger her iki lob 6n yiizeylerinde goriilen
diizensizlik hepatik fibrosis ile uyumlu bulun-
mustu, ve alinan karaciger biopsisinde konje-
nital hepatik fibrosis saptanmigtir (Resim 6).
IVP'de sol bobrek dalak tarafindan mediale
itilmis durumda, kalisiel yapilar normaldi.
Hastaya splenektomi sant dnerilmis v e taki-
be alinarak taburcu edilmistir.

TARTISMA

Konjenital hepatik fibropolikistik hastalik
Kerr ve arkadaslar: tarafindan ilk kez tanim-
lanmig fakat o zaman klinik semptom ve pato-
morfolojik degisikliklerin butin spektrumu
ifade edilmemigtir (1). Kistik hastalik komp-
leks sendromu muhtemelen otozomal resesiv
ve kalitsaldir. Cocukluk veya adolesanda on-
celikle olmak tizere, her yasta gorilebilir, id-
yopatik mediller stinger bobrek ve polikistik
renal bulgularla beraber olabilir (2, 3). Hepa-
tobilier fibropolikistik karaciger hastaligi sey-
rinde kronik asendan kolanjit, bilier siroz, re-
kiirrent siiptratif kolanjit ve septisemi,
karaciger absesi, portal hipertansiyon, varis
kanamasi, terminal karaciger yetmezligi gibi
farkl klinik durumlar gorilebilir. Karaciger
timéri ve hepatik mikrohamartom insidansi
da bu hastaliklarda yiuksektir (1, 3).

Caroli hastaligr ilk kez 1958'de intra hepatik
safra yollarimin multiple kistik dilatasyonu
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olarak Caroli ve Counieaud tarafindan tarif-
lenmistir (4-6). Konjenital hepatik fibrosisin
bir pargasi olarak diginilen, safra yollarinin
konjenital nononbstruktif kavernomatoz ekta-
zisi ile karakterize nadir bir hastaliktir (7, 8,
11). Caroli hastaligr iki tipte geligir. Tip 1'de
kalitsal olarak bilier sistemde farkl seviyeler-
de ektatik degisiklikler gosterir. Tip 2'de ise
bu ektatik degisikliklerle konjenital hepatik
fibrosisin (KHF) kombinasyonu s6z konusu-
dur. (1, %). Tip 1 Caroli hastaligi daha nadir-
dir ve diger tipe gore yasamin daha ge¢ done-
minde semptomatik hale gelir (10). Ust
kadranda lokalize karin agrisi, sarilik ¢ocuk-
luktan itibaren tekrarlayan yakinmalaridir.
Her iki seks egit miktarda atake olabilir, KHF
ve Caroli hastalign arasinda 6nemli farklar
Tablo 2'de ozetlenmigtir. Her iki form Tip 2
Caroli hastaliginda bir aradadir.

Bizim vakalarimizdan birincisi Caroli hastali-
g1 + KHF (Tip 2 Caroli Hst.) digeri KHF ile
uyumludur. Gergekten her ikisinde semptom-
larin baglama yas1 (2 y) ¢ocukluk ¢aglarina in-
mektedir, her iki vaka da erkekdir ve erigkin
yasta tami almiglardir. Tip 2 Caroli hastalig:
gorintimiindeki birinci vakada bobrekte ekta-
zik degisiklikler mevcuttur. Her iki Vak'anmin
da portal hipertansiyonu vardir. 1. vakada
sepsis, GIS kanamasi, intrahepatik ve safra
kesesinde tas tesekkiild, sarilik, kolanjit atak-
lar1 baglica sorunlar: teskil etmistir.

Ozellikle ¢ocukluk caginda portal hipertansi-
yon, hepatomegali ve/veya tekrarlayan sarilik
ile gelen hastalarda KHF ve Caroli hastilg
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ayricl tanida dastintlmelidir. Daha 6nceleri
bu hastalarda tam olduk¢a giictii, ancak int-
raoperatif metodlarla miimkiin olmakta idi.
Bugiin gelisen yeni noninvazif goriintileme
yontemleri ile (ultrasonografi, komputerize to-
mografi) ve gelismis tekniklerle (perkiitan
transhepatik kolanjiografi, endoskopik retrog-
rad kolanjio-pankreotografi) tan1 kolayca, ope-
rasyon gerekmeksizin konulabilmektedir.
KHF i¢in karaciger biopsisi gerekmektedir.

Hastalarimizda da bu tani1 yontemleri kulla-
nilmigtir (Resim 1-2). Peritonoskopi altinda
karaciger biopsileri ahnmistir. Karaciger biop-
sisinin tanidaki yeri tartismasizdir. Histolojik
taninin belirlenmesinde, yeterli materyal alin-
mas1 ve patolog ile klinisyenin 6n tam yoniin-
den iyi bir dialog i¢inde olmasi énemlidir.
Siroz ile KHF ayirici tanisinda, fibrosisin si-
rozda lobil i¢ine ilerlemesine karsm, KHF de
lobtl ¢evresinde kesin smirli kalmas1 ve KHF
de rejenerasyon hepatit skar dokusu ve fibros-
sin benzerligi histolojik yanmlgiya yol acabilir.

Safra kanallarinin yogun bag dokusu iginde
kistik dilatasyonu da Caroli hastalig: i¢in di-
agnostiktir. Meyenburg kompleksleri hepatik
arter ve portal ven darhklar: icermez bu 6zel-
ligi ile sklerozan kolanjitten ayirt edilir.

Her iki vakada hipersplenizm v e portal hiper-
tansiyon geligmis, splenektomi endikasyonu
ortaya ¢ikmis, spleno-renal sant sonrasi birin-
ci vakada varislerin kiigildigi gozlenmistir.
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Her iki vakada da fiziksel gelisme geriligi
mevcuttur. 1986 yilinda 24 KHF cocuk hasta
izerinde yapilan ¢alismada (12), 11 vakada
gelisme geriligi (%45) dikkati ¢cekmistir. Kro-
nik hastalik ve gelisen portal hipertansiyo-
nun, beslenme sorununda etkin olabilecegi
digiintlebilir.

Tedavide, komplikasyonlarin tedavisinden
baska enfeksiyonlarin énlenmesi v e dzellikle
Caroli hastalarinda safra drenajmin en iyi se-
kilde saglanmas1 gereklidir. Bu amacla akut
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vakalarda ultrasonografi esliginde safra dre-
naji veya cerrahi drenaj (Or: koledekojejunos-
tomi) uygulanabilir. Takdim edilen 1. vakada
da kapali drenaj uygulanmis ve iyi sonug alin-
mistir. Ayrica safra yollarinda meydana gelen
taslarin mobilizasyonu veya operasyonu ge-
rekli olabilir.

Her iki hastaligin da prognozu ciddi olup
komplikasyonlarin yakindan takibi gereklidir.
Hepatobilier, gastrointestinal komplikasyon-
larin yamsira renal yetmezlik de énemli bir
komplikasyon olarak gézden kagirilmamali-
dir. Buna ragmen 6. dekada kadar yasam
devam eden vakalar rapor edilmistir (5).
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