EKSTRAHEPATIK BILIER ATREZILERDE HiSTOPATOLOJININ
PROGNOSTIK ROLU

Erdener OZERY, Basak UCAN**, Feza AKGUIR**

D.ELL Tip FaKilltesi Patoloji Anabilim Daki*
DLELL Tip Fakiiltesi Cocuk Corrahisi Anabilim Dali**

OFET
Fhsirahepatik  biliver atrezilerin (EBA) tedavisinde
itk azamada Kasai portoenierostomise vl unmania,
basarisis kaluan algnlarda karacier
rransprlaimtasyant denenmektedir. Bu pohsmada ERA
sty dovt elganun wygulanan Kasal operasyonu
eypasinda  olinan  karacifer ve porta  hepaiis
hivopsilerinde izlenen histopaiolopik bulgular, &iinik
takip bulpwdlar: ile karsdastrilmabta ve elde editen
sontiglar igdorda EBA " de histoparolortk incelemenin
Kasal gperasyominun hagart ganst 1¢in vonlendiricl

SUMMARY
The therapentic approach n extrahepativ bifiary
atrestal EBA) consises of Kasai portoemerastamy as a

first stepr and lrver transplantation in case of failure.

We fovked for the correlation between the clinical
course and the histopathological findings of fiver and
porta hepatis biopsies that obtained at the time of the
Kasat aperation from four patients having EBA. We
eoncluded that  the histopathology may have o
pragrostic significance in EBA and early aperation
My nerease the prognastic posiivine

midugn ve erken operasvonun prognocy ofumin

cthiledion disimdmektodin
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Ekstrahepatik biliver atreziler  [(EBA) ve bu yapilarin intrahepatik duktuslarla iliskisi

infantlarda kolestazin en sik nedeni olup, porta

hepatis  ile  duodenum  arusindaki  safra
duktuslarmin parsivel va da total yoklugu ile
tmmlanan, daima intahepatik safra duktuslarin
da ilgilendiren panbiliyer bir hastabkur. Bu
duktuslar, limeni ve digeyici epiteli olmayan
fibediz artklar gorinimindedir, EBA, herhangi
bir nedene bagh intrahepatik kolestaz pelisen
safra akimiun kesildigl,  ancak  duktuslarm
meveut ve gegirgen aldugu ekstrahepatik biliver
hipaplazilerden ayn tutulmahdor (1)L Obliteratf
elayin - vavginlifima  bagh  olarak  degisik
anatomik tipler tanimlanmistir. Cogu olguda
porta hepatise kadar komplet atrezi varken, daha
seyrek olarak atrezi, hepatik duktusa ya da distal
ana  duktusa smurhdir, Olgularn %20" sinde

gegirgen bir safra kesesi ve kistik duktus bulunur

yoktur, Olgulann %2-3' dinde ise. hilumda
bulunan intrahepatik dukiuslarla iliskili, ancak
chstrahepatik duktuslarla iligkisi olmayan dilaie

hiliyer vapilar vardir, Bu son grup “diizeltilebilir

up”  olarak  adlandinhr. EBA  tedavi
edilmediginde  sekonder  hiliver  sirov  ve

karaciger vetmezligi ile yasamm ilk 2 vali iginde

dliime neden olur (1.2).

EBA" nin insidansi 1:8000 ile 1:120000 arasinda
defismektedir. Belirgin bir cinsiyet farkhihg
bulunmamaktadir. EBA  genellikle izole hir
lezyon almakla beraber, polispleni olgularinm %
L)' una eshk eder. Tam klintk @vki, fHak
muayene ve laboratuvar bulgulannin esliginde
Karaciger igne biyopsisi ile % 90-95 oraninda

konulabilmektedir, Kesin tanis: cerrahi sirasinda
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alman  agik  karaciger  bivopsisi ile
dogrutanmaktadere (1.2
OLGU SUNUMU

Olgular siwasiyla 60 giinlilk erkek, 22 giinliik kiz,
125 ginlitk kiz we 65 giinlitk Kiz bebeklerdir,
Tim olgulara Kasai operasvonu  uyaulanms.
preoperatit ve postoperatit 2, ay kan biluribin
ditzevi  wve  karaciger  fonksiyvon  testlers,
preaperalif karacifer sintigralik ineeleme wve

postoperatif gelisimleri degerlendirilmistir,

Operasyon strasimda abnan karacifier ve porta
hepatis bivopsilén %610" luk nétral frmalinde
tespit edilmes, standart doko isleminden sonra
parafin igine gdmilmistir. Seri kesitler Mayer's
H&E ve Van Gieson bovalan ile boyvandiktan

somra ik mikeoskebu alunda  incelenmis. ve

Tahlo 1; Meularin klinik ve laboratuar takip bulgulan

portal  fibrosis, portal inflamasyon, duktuler

kolestaz.  portal  duktus prolilferssvonu,
hepatesitlerde  balonlasma  ve nekroz,  porta
hepatiste  dokius  kavbe  owe  liimen  darbid

agisindan  degerlendirilmistis. Inflamasyon wve
kalestar gibi portal histopatalojik degizikliklerm
siddeti,  inflamatuar  hirerelerin - ve  safra
tkaclammm dagihmuna gore hafif, ot siddetli
alarak derecelendirilmistiv, Olgulara wit klinik ve
histopatolojik  bulgular Tablo | ve ' de
Gretlenmistir. Birinci olguda sieasivia 5 aiin, 4.
ay ve 3. aylarda kolanjit ataga gelistikten sonra,
oleu G.ayvda takipten giknustir. Ikinei bebek
halen 30 avhik ve dérdinet olgn halen 6 avhik
alup takip edilmektedir, Usgiineii olgu ise 10,

avdan sonra lakipten gikmostir,

| OLGU | Biluribin Degerleri(umol/l) | Karaciger Enzimlert (IU/L) | Sintigrafi Bulguian | Gelisme Persantili
Preop  Postop 2ayv | Preop Postop Zay 'reap Postap
1 Total | 7.5 1.7 sGO 004 675 24, saate kadar Ehi]
Direkt 6.7 1.2 sGPT 9 328 barsada gecis yok _
2 I'otal 1.0 0.7 00T 33 43 6. saate kadar 95500-80
Ihrekt 4:u ra sGPT o |7 barsafa veyis vok
! Total 162 10.7 SO0 SO AT0 24 soate kadar = Tasl
[Mrekt  11.5 8.2 | sGPT 420 517 barsada cegis vok
4 Fotal 11.8 22 sGOT 287 IR 2d saate Kadar a0
Dirckt 7.8 1.6 sGPT 247 ? barsafy seciy vok

Tahlo IT:

Olaulyra ait karaeiger ve porta hepatis bivepsilerinm histopatelojik bulgular.

Fortal

OLGU Partal Duktoler Portal Duktus Porta Hepaus Hapatosi
Fibraus Inflamasyen kolestaz | Profiferasyonu Bulgular Degisiklikien
I I siddethi orta | giddetli siddetli siddetli siddetli
2 vok hafif vk hafif yiok vok
3 siddetli orta hafif hafif siddetli siddetl:
4 orti hafif siddetli siddetli halil siddetl
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TARTISMA
Ekstrahepatk biliver atrezinin etvopatogenezi
koenusunda  Tarkll dostineeler vardir, Tan wve
hilumdaki — salra

arkadaslart  (3)  hepatik

duktuslarimin - gelisim  kusuruna bagh olarak,
perinatal donemde artan safra akm ile birlikte

vogun inflamatuar reaksivonun, mezankimden

voksun bu anormal duktuslards destritksivon ve

obliterasvona vol  agtiklarm  savunmaktadir,

=

Avrica Reovirits serotip 3 enfeksivonlar ile
EBA'min birlikteligi bildirilmekte ve etyvopa-

togencede bu viriisiin colii tactsiimaktado (43,

EBA'nin fibrosis  we  biliver  traktiiste

ohliterasvona vol acan destriktil enMamatuar bir

olayin  sen  asamasi oldugu  vayein  olarak

ditgiinitlmektedir (1.2). Erken dénemde porta
hepatisteki duktos artiklannn intrahepatik salra
duktuslar ile iliskisi varken, zamanla bu kiigiik
luminal  yapilar,  yerlerini [broz  dokuva
birakarak  genellikle 3-4 ay jcinde wotal olarak
ohliterasyona  ugrarlar.  Cahsmamizda  geg
dinemde opere edilen birinei ve iliglineii olzuda
fibrosizin siddetli nldugmuh erken dpere edilen

Ara mn k

:i "‘-1 l

ikinct olguda ise bulunmadifin giizlemledik.
Portal imflamasyon agisimdan olgular arasinda
farkhlik yoktu (Tablo 11).

LEBA" da histolojik olarak portal alanda, porta
hepatiste ve hepatositlerde degisiklik gorilmek-
tedir. Portal alanda fibrosis, mflamasyon: dukius
proliferasyonu ve kolestaz  dikkati cekmekiedir,

Kuolestain

bulunmadiit  olgularda  poral
duktustarin - prolifere oldugu ve intralobiiler
dukiuslar ile caralarinda  yeterli  fonksivonel

iliskiyi sayisal olarak sagladiklarmg aasterir. Geg
dinemde fibrozis, duktuslarda savica azalma ve

duktuslart  déseyen  epitel  hicrelerinde

dejenerasyon daha belirgin hal alie. Hepato-
sitlerde balonlasma ve nekroz gérillebilic. Porta
hepatiste duktuslarin sayica azalmasi v¢ fibrozis

sonucd  gaplarmm [00p  altnda olusunun

prognozu  olumsuz  ethiledigi bildirilmistic

(5.6.7), Olgularimizda biz de benzer olarak

portal inflamasyon. pertal fibrozis. dukuwler

kolestaz vanisira porta hepatiste fhrosis ve safra

duktus distorsivonu saptadik (Sekil 1.2}

G

- K

sekil 1z Portal alanda enflamasyon, fibrosis ve dukteler kolestaz (Olpn No: 1) H&E = 200,
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Sekil 2: Porla hepatiste fibrosis ve distorsivona uranis salra duktuslan (Olgu N3 & x 200

EEBA'min benzer klintk  weren neonatal

hepatitlerden  aviner  tamsmda  histolajik
neeleme tek  kesin tam aracidir, Safra duktus
proliferasyonu EBA’da % 80 iken. neonatal
%ol

hepatitlerde hepatositlerde nekroza, lobiillerds

hepatitlerde bu cran dur.  Neonatal
vapl bozuklugu ve inflamasvon eslik eder. Dev

hitere  formasyonu  her ki durumda  da
ghriilebilir. Awviner tamda ender olarak  o-l
antitripsin. vetmeézligi ve mctabolik hastaliklar
dnem tasir, PAS/diastazh PAS (+) slobiillerin
varhin, vagh degisiklik ve inflamasvenun azhg

EEAT dan vzaklastunir (1.8},

EBA tedavi ediimediginde sekonder biliver sirez
ve vasamuin itk 2 vili iginde karaciger yvetmezligl
ile Glime gitiiciir. Modern tedavi yaklasimu
olusmaktadir.  lk

kiglemelt  bir  siratejiden

asamada  Kasal portoenterostomisi  uygulan-
makta, hasarisiz kaliman olgularda  karaciger
transplantasyonu denenmektedir (2} Portoente-

rostomi sonrast olgularin ancak %20-30 ndan

az sariliksiz bir vasam sirdiirebilirken, palvatif
sonug alinan figte bir olguda ileri dénemde, 2-13

vaglan arasinda transplantasyon  uygulanmak-

tadie.  Olgularn %30-40' nda  ise Kasai
operasvonundan varar elde  edilememekiedin,
Karacifer transplantasyonu  vapiian  her 3

olgudan 4" Onde  ivi mental ve fziksel gelisim
goriilmekte, niiks jzlenmemektedir (2.9010.11)
Klhinik takip esnasinda kan biluribin diveevlen ve

karaciger fonksivon testleri gibt  laboratuar

incelemeleri, bliyime ve gelismenin degerien-
dhrilmes:,  kolanpt ve portal  hipertansivon
varlid: tnem tasimiaktadic (1), Ikinei olgumuzda,
oerck Klindk parametreler, gerek karucifer ve
porta tmpmis biyvopsilerinde gorilen
histopatolojik  bulgular Kasal  operasyonunun
vararll oldugunu géstermektedic (Tablo 1. 11} Bu
olguda operasyvonun erken donemde  gergek-
lestirtlmesinin basan sansime anbrdizimg
ditgiinmekteyviz. Diger olgular arasinda birinc
olgu  kaybedilmis, olpn

teinei karaciger
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transplantasyonu  beklemekte ve son olau isc

klinik olarak iyi seyretmektedir.

Sonug olarak  ¢absmamiz, tedavi edilmediginde
fatal seyreden bir durum olan EBA" da. Kasai
operasvonunun erken donemde uyeulandiginda
basarih  oldugune  ve  bu  sirada  yapilan
histopatolojik incelemenmin operasvonun basan
sansina sk tuttuguny  pdstermektedir, Olgu

savimiz  vetersiz olmakla beraber.  histolojik
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