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Dogumsal Safra Kanal: Kistlerine

Genel Bir Bakis

Nuray HALILOGLU, Esra OZKAVUKGU, Ayse ERDEN
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

gularin cogu antenatal donem ve cocukluk ¢aginda

tant alirken kiiclik bir kismi ise erigkin yasa kadar
saptanmayabilir (1, 2). Kadinlarda erkeklere gore daha sik
goriiliir. Cocukluk ¢aginda hastalar cogunlukla karin agrist ya
da ele gelen kitle ile doktora bagvurabilirken erigkin dénem-
de sag st kadran agrisy, sarlik, akut pankreatit ya da kolan-
jit nedeni ile yapilan tetkiklerde safra kanalt kistleri saptana-
bilir. Ozellikle genc hastalarda sartlik ve pankreatit etyolojisi
arastirihirken safra yollari anatomisi dikkatlice gozden geciril-
meli ve ayirict tanida zeminde bulunabilecek bir dogumsal
koledok kisti akilda bulundurulmalidir. Giiniimiizde radyolo-
jik tan1 yontemlerinin oldukga yaygin olarak kullanilabilmesi
nedeni ile saptanmasi kolay olan bu patolojiye tant konmadi-
g1 takdirde spontan perforasyon, kolelitiyazis, koledokolitiya-
zis, kolanjit, sekonder biliyer siroz, portal hipertansiyon ve
malignite gelisimine dek ilerleyen komplikasyonlara yol aca-
bilecegi bilinmelidir (1).

D ogumsal safra kanali kistleri nadir patolojiler olup ol-

ETiYOLOJi

Dogumsal safra kanali kistlerinin kesin etiyolojisi bilinme-
mektedir. En olast goriisler pankreatikobiliyer bileske ano-
malisi, koledok ve pankreas kanalinin erken birleserek bekle-
nenden uzun bir ortak kanal olusturmasi, Oddi sfinkterinin
yetersiz fonksiyon gostermesi, pankreas enzimlerinin safra
kanallarina kacist, safra kanali duvarinda inflamasyon, zayifla-
mave artmis kanal ici basincin zamanla safra kanallarinda ge-

niglemeye neden olabilecegi seklindedir. Ancak tiim bu olast
faktorler safra kanali kistlerinin gelisimini sadece kismen
actklamakta olup o0zellikle tip IIT koledok kistlerinin (koledo-
kosel) gelisimini agiklamakta yetersiz kalmaktadir (3-7). Pan-
kreatikobiliyer bileske anomalileri de koledok kistleri gibi
dogumsal patolojilerdir ve her iki patoloji de erken gestasyo-
nel donemde ortaya ¢ikmaktadir. Bununla birlikte bu iki sii-
recin embriyolojik etiyolojilerinin iligkili olmadigr diisiintil-
mektedir. Pankreatikobiliyer bileske anomalileri gestasyonun
liclincii ya da dordiincii haftasinda olusurken, dogumsal ko-
ledok kistlerinin 6-10. haftalarda ortaya ¢iktigi bilinmektedir.
Pankreatikobiliyer bileske anomalisinin safra kanallarinin
embriyolojik gelisim siirecinde aksamaya neden olabilecegi
on goriilebilir (5, 8). Etiyolojide ileri siiriilen bir diger gorts
ise koledok distalinde darlik nedeni ile koledok kistlerinin
gelistigi ve darligin derecesine ve dar segmentin uzunluguna
gore kist tipinin belirlendigi seklindedir. Buna gore uzun bir
segmentte agir bir darlik varliginda koledokta kistik genisle-
me olurken (tip IA) daha hafif derecedeki ya da kisa bir dar-
likta fuziform genisleme goriilecegi dne siiriilebilir (tip IC)

O)-
TANI VE SINIFLANDIRMA

Dogumsal safra kanalt kistleri Todani ve ark’'nin 1977'de yap-
gt bir siniflandirma ile 5 ana gruba ayrilmaktadir (Tablo 1).
Buna gore en sik goriilen tip olan tip I koledok kistleri {ic alt
gruba, tip IV kistler ise iki alt gruba ayrilmaktadir (10). Bu si-
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Tablo I. Dogumsal safra kanali kistlerinde Todani siniflamasi

Tip IA Koledokta kistik dilatasyon

Tip IB Koledok distalinde fokal segmental dilatasyon

TipIC Koledok ve ana hepatik kanalda fuziform dilatasyon

Tipll Ekstrahepatik safra kanall divertikulu

Tip Il Koledokosel (koledok intraduodenal bélimunde)

Tip IVA intra ve ekstrahepatik safra kanallarinda birden cok kistik genisleme
Tip IVB Sadece ekstrahepatik safra kanallarinda birden ¢ok kistik genisleme
TipV intrahepatik safra kanallarinda kistik genislemeler (Caroli hastaligr)

niflandirmapankreatikobiliyer bileske anomalilerini kapsa-
madigindan yine Todani ve ark. tarafindan tekrar elden gegi-
rilmistir. Tip IA, IC ve IVA kistlerin daha sik goriildiigti ve bu
tiplerde pankreatikobiliyer bileske anomalisinin de siklikla
saptandigy ileri siiriilmistiir (Resim 1, Resim 2). Buna karsi-
lik tip IB, II, 11T, IVB ve tip V kistler daha az siklikta gtriilmek-
te ve bu tip kistlerde pankreatikobiliyer bileske anomalileri-
ne de daha ender olarak rastlanmaktadir (11). Bu siniflandir-
ma icerisinde tip V kistler Caroli hastaligi adi ile de anilmak-
tadir (Resim 3). Digerlerinden farklt olarak Caroli hastaligin-

Resim I. Kalin kesit MRKP gérintisinde koledokta kistik
dilatasyon mevcut olup intrahepatik safra kanallar normal
genisliktedir. Pankreas kanall ve koledogun olusturdugu
ortak kanal beklenenden uzundur (pankreatikobiliyer
bileske anomalisi) (ok).

da kistler genellikle eriskin donemde tani almaktadir. Intra-
hepatik safra kanallari ile iliskili kistler ve bu kistler icerisin-
de portal ven ve hepatik arter dallarini iceren fibrovaskiiler
yapinin olusturdugu santral nokta goriiniimii Caroli hastaligi
icin patognomonik bulgular olarak kabul edilmektedir. Ayri-
ca intrahepatik safra kanallar1 icerisinde tag gelisimi de bek-
lenen bir durumdur. Tekrarlayan ve agiklanamayan kolanjit
ataklarinda Caroli hastaligt olasihigr da akla gelmelidir. Bilin-
mesi gereken bir diger 6nemli nokta da Caroli hastaligy ile
konjenital hepatik fibrozis birlikteliginin de oldukga sik go-
riildtigtidiir (12). Basit Caroli hastaliginda biiyiik intrahepatik
safra kanallart etkilenirken konjenital hepatik fibrozis ile bir-
likte goriilen Caroli sendromunda daha kiiciik safra kanallar
tutulmaktadir (Resim 4). Polikistik bobrek hastaligi da Caroli
hastalig ile birliktelik gosterebilir (13).

En seyrek rastlanan dogumsal koledok kisti koledokosel (tip
III) olup ¢ogunlukla eriskin yasta tant alir. Intraoperatif ko-
lanjiyografi ve endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi
(ERKP) tanida 6nemli yontemler olmakla birlikte klinik bul-
gularin da 0zgiin olmamast nedeni ile koledokosel stiphesi
nadiren ortaya ¢ikmakta ve ultrasonografi (US) tani koymada
yetersiz kalabilmektedir (14).

Cerrahi tedavi oncesinde koledok kistinin yerlesimi ve bo-
yutlarinin dogru olarak belirlenmesi oldukca énemlidir. Do-
gumsal koledok kistlerinin 6zgiin bir klinik bulgusu olmadi-
gindan tanida temel kriterler goriintiileme bulgularina daya-
nir. Ultrasonografi siklikla koledok kistin ilk tanimlandigy in-
celeme yontemi olmakla birlikte cerrahi tedavi dncesinde
kist uzanimint degerlendirmek ve eslik edebilecek olast pato-
lojileri (kolanjit, pankreatit, pankreatikobiliyer bileske ano-
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Resim 2. 34 yasinda kadin hastaya ait kalin kesit MRKP gé-
runtusunde intra ve ekstrahepatik safra kanallarinda kistik
genislemeler izleniyor (oklar). Todani siniflandirmasina gé-
re tip IVA koledok kisti.

malisi vb) saptamak amact ile diger goriintiileme yontemleri-
ne bagvurulmaktadir (15). Ozellikle cocuklarda US ile kole-
dok kisti tanist portal hilus diizeyinde safra kesesinden ayr1
olarak izlenen ve safra kanallari ile iliskili oldugu gosterilen
kistik yapinin gosterilmesi ile konulabilir (16) (Resim 5). In-

Resim 3. Kalin kesit MRKP gdéruntustinde ekstrahepatik
safra kanallarn normal iken intrahepatik safra kanallarinda
yaygin kistik dilatasyonlar izleniyor (tip V, Caroli hastaligr).

GG

tra ve ekstrahepatik safra kanallarinda genisleme olup olma-
diginin degerlendirilmesinin yant sira eglik edebilecek koleli-
tiyazis ve koledokolitiyazis de US ile kolaylikla saptanabilir
(Resim 6). Ancak eriskin yas grubunda safra kanallarinda ge-
nislemeye neden olabilecek pek ¢ok baska patoloji s0z konu-
su olabileceginden cogunlukla ileri incelemeye gereksinim
duyulur. Tanida 6nemli bir belirte¢ olan pankreatikobiliyer
bileske anomalisini ortaya koymada da US yetersiz kalabilir
(17). Endoskopik retrograd kolanjiyopankreatografi tanida
altin standart yontem olarak kabul edilmektedir. Ancak inva-
zif bir yontem oldugundan cogunlukla ilk planda yapilma-
makta, onun yerine invazif olmayan, iyonizan radyasyon icer-
meyen ve kolay uygulanabilir bir yontem olan magnetik rezo-
nans kolanjiyopankreatikografi (MRKP) tercih edilmektedir.
Pankreatitin bir komplikasyon olarak karsimiza cikabilecegi
boyle bir hasta grubunda komplikasyon riskini daha da artti-
racak bir yontem olan ERKP yerine ilk planda MRKP'nin kul-
lanilabilecegi ve benzer bir tanisal basar1 gosterebilecegi ileri
siirtilmiistiir (17, 18). Kist boyutlarinin ¢ok biiyiik oldugu ve
fazla miktarda kontrast maddenin kist icinde gollendigi has-
talarda ise ERKP'nin tiim safra kanal sistemini goriintiileye-
meyebilecegi ve dzellikle boyle olgularda MRKP'nin ERKP’ye
tistin oldugu da bildirilmistir. Giintimiizde oldukca yaygin
bir kullanim alant olan ¢ok detektorlii bilgisayarli tomografi
(BT) cihazlarinda elde edilen reformat gortintiiler de safra
kanallar1 ve pankreas kanali hakkinda bilgi vermektedir. An-
cak tek basina aksiyel kesitler alinarak yapilan BT incelemele-
ri kist boyutlari ve tutulan segmentlerin uzunlugu hakkinda
bilgi vermekte vetersiz kalabilir (15, 19).

AYIRICI TANI

Ozellikle eriskin yas grubunda koledokta genisleme saptan-
diginda dogumsal koledok kisti ilk akla gelen tant olmamak-
ta safra tagi, genislemis segment distalinde yerlesen bir kitle
lezyonu ya da darlik 6n planda diistiniilmektedir. Oddi sfink-
terinde darlik ve buna ikincil safra kanallarinda dilatasyon
sz konusu oldugunda klinik ve radyolojik bulgular ayirict ta-
nida yardimcr olabilir, Hastanin 6zgecmisinde safra tasi ya da
gecirilmig safra kanali cerrahisi olup olmadigt sorgulanmals,
US ya da MRKP ile koledok tasi arastiriimalidir. Ortak safra ka-
nali capinin 30 mm’nin tizerinde olmast dogumsal safra kana-
It kisti olasiligini gliclendirmektedir. Ayrica MRKP ya da ERKP
ile pankreatikobiliyer bileske anomalisinin gosterilmesi de ta-
nida Onemli bir ipucudur (2).
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Resim 4. 24 yasinda erkek hasta. Kalin kesit MRKP gérintisunde (A) intrahepatik safra kanallarinda periferde belirgin-
lesen kistik genislemeler izleniyor. Koronal duzlemde T2A MR gérantusinde (B) dalak boyutlan belirgin artmis,
karaciger parankimi heterojen ve konturlar noduler. Kicuk paracdlyak lenf nodu dikkati ¢cekiyor (ok). Caroli sendromul.

Eriskin yas grubunda ayirici tanida diistiniilebilecek bir diger
kistik lezyon pankreatik psodokistler olabilir. Pankreatit 0y-
kiistintin sorgulanmasinin ve kistin safra kanallari ile iligkili
olup olmadiginin arastirilmasinin yani sira koledok kisti ze-
mininde gelisebilecek bir pankreatit olasiligr da gz ardr edil-
memeli ve radyolojik olarak pankreatit bulgulart aranirken
safra yollar1 anatomisi de dikkatle incelenmelidir (24).

Tip V safra kanali kistlerinin ayirict tanisinda ise primer skle-
rozan kolanjit, tekrarlayan pyojenik kolanjit, polikistik karaci-
ger hastaligi ve safra kanallarinin tikayicr hastaliklar diisiintil-
melidir. Primer sklerozan kolanjitte boncuk dizisi seklinde
genisleme ve daralmalar ile seyreden diizensiz safra kanalla-
r1, karaciger morfolojisinde degisiklikler ve olgularin %70 ka-
darinda eglik eden inflamatuar barsak hastalig1 tanist olmast
ayrict tanida Onemli ipuglaridir. Polikistik karaciger hastali-
ginda kistlerin safra kanallart ile iligkili olmamast ve intrahe-
patik safra kanallarinin normal olmast taniyr saglayacaktir
(12). Tekrarlayan pyojenik kolanjit ise Asya kitast iilkelerinde
endemik olarak goriilen ve kolanjite ait klinik ve laboratuvar
bulgularinin goriildiigii ataklar ile seyreden kronik bir hasta-
liktir. Intrahepatik safra kanallarinin yani sira ekstrahepatik
safra kanallarinda da dilatasyon ve tag varlig1 tanida onemli-
dir. Ayrica Caroli hastaliginda intrahepatik safra kanallarinda
beklenen sakkiiler tarzdaki genislemenin rekiirren pyojenik
kolanjitte olmamast ayirict tanida yardimcr olabilir (12, 25).

TEDAVI

Dogumsal koledok kistlerinde birincil tedavi cerrahidir. Bu
amagla kist enterostomi ya da kist eksizyonu ve hepatikojeju-
nostomi yapilabilir (20). Cerrahinin ge¢ doneme birakilmas:

Resim 5. 4| yasinda kadin hastaya spesifik olmayan karin
agnsi nedeni ile yaplilan ultrasonografi incelemesinde tip |
koledok kisti (uzun ok) izleniyor. Ortak hepatik kanal (kisa
ok), portal ven (ok bas).

EYLUL 2009



ya da taninin ve dolaysst ile cerrahi tedavinin gecikmesinin
malignite gelisimi agisindan risk faktorii olabilecegi bildiril-
mistir. Ozellikle eriskin yas grubunda tani alan ve beraberin-
de pankreatikobiliyer bileske anomalisi olan hastalarda bili-
yer epitelin pankreatik enzimlere uzun siireli maruziyetinin
yol agtigt histopatolojik degisiklikler nedeni ile malignite ris-
ki artabileceginden bu hastalarda sadece kist eksizyonunun
yeterli olmadig, genislemis safra kanalinin intrahepatik boli-
mii dahil olmak {izere tiimiiyle ¢ikariimasi gerektigi ileri sii-
riilmistiir. Bu amacla tip IV kistlerde ekstrahepatik safra ka-
nali eksizyonuna parsiyel hepatektomi eklenmelidir (21).
Parsiyel hepatektomi tip IV kistlerin yani sira tip V kistler i¢in
de uygulanabilen bir tedavi seklidir ancak her iki tipde de ka-
racigerin diffiiz olarak etkilendigi durumlarda transplantas-
yon gerekli olabilir (22, 23).

SONUC

Dogumsal safra kanalt kistleri denince akla ilk olarak ekstra-
hepatik safra kanali kistleri gelmekte ve bu nedenle koledok
kisti olarak da bilinmektedir. Beraberinde intrahepatik safra
kanallar1 da tutulabilir ve sniflandirmada dikkate alinir. Ozel-
likle cocukluk ¢aginda karsimiza cikmakla birlikte erigkin yas
grubunda spesifik olmayan sikayetler ile gelen hastalarda saf-
ra kanallarindaki genislemeyi agiklayabilecek bir neden sap-
tanamadiginda dogumsal safra kanali kistleri diistiniilmeli ve
mutlaka pankreatikobiliyer bileske anomalisi arastiriimalidir.
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