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Karaciger kokenli “indiferansiye embiryonel
sarkom” ve eslik eden ge¢c donem komplikasyonu:

Bronkobilier fistiil
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Ozet

Karacigerin indiferansiye (embriyonel) sarkomu (KIS),
ender goriilen mezensimal kdkenli bir tiimordiir. Bronkobi-
liyer fistiil, tiim karaciger malign tiimorlerinde ender rast-
lanan bir komplikasyon olup, KIS’ li bir olguda ilk defa bil-
dirilmektedir.

Olgu: Karacigerde hematom ile uyumlu kitle ontanist ile
bagvuran 12 yaginda erkek hastada, radyolojik incelemele-
re bagl ayrict tanida zorluk nedeni ile tiimoral kitle iki ay
gecikmeli olarak saptandi. Karaciger 5. ve 6. segmentin-
den kokenlenen ve 4. segment ile diafragmanin anterolate-
ral boliimiine yayilim gésteren tiimor genigletilmis sag he-
patektomi ile total ¢ikartildr. Tiimoriin KIS oldugunun sap-
tanmasi sonrasinda, hasta kemoterapiyi redderek takipten
cikti. Tiimoriin biiyiimesi sonucu yeniden bagvurdu ve ke-
moterapiye ii¢ ay gecikmeli olarak baslanildi. Bu donemde
yapilan MR incelemesinde tiiméoriin biiyiiyerek diaframi in-
vaze ettigi, kalan karacigerin ise tiimor icermedigi saptan-
di. Postoperatif altinct ayda ates, oksiiriik ve safrali bal-
gam sikayetleri gelisti. Hepatobiliyer sintigrafik tetkikinde
bronkobiliyer fistiil saptanmasi tizerine torakotomi ve fistiil
onarimi ameliyati yapildi. Hasta sikdyetlerinin baslangi-
cindan 11 ay sonra febril notropeni atagi sonucu kaybedil-
di.

Sonucta kombine tedavi ile yasam siiresinin uzadigi KIS’ de
olasi diyafram invazyonuna bagl olusan komplikasyonlar
morbidite ve mortalite de artisa neden olmaktadir.

Anahtar kelimeler: Karacigerin indiferansiye sarkomu,
bronkobiliyer fistiil

Summary

Late complication encountered in a case with undifferen-
tiated (embryonal) sarcoma of the liver: Bronchobiliary
fistula

Undifferentiated (embryonal) sarcoma of the liver (USL) is
a rare malignant tumor with mesenchymal origin. Broncho-
biliary fistula is reported as an extremely rare complication
in patients with liver tumor. The case presented, is the first
report of such a complication in USL.

Case: The difficulty encountered in radiological differenti-
al diagnosis, resulted in delayed diagnosis of USL of the
right liver lobe in a 12 year-old boy. The initial diagnosis
was liver mass mimicking postraumatic hematoma. The tu-
mor originated from the 5™ and 6™ segments of the right
liver lobe, invading the 4™ segment and anterolateral as-
pect of the diaphragm. An extended right hepatectomy and
total resection of the mass was performed. The family refu-
sed further treatment immediately after surgery. Chemot-
heraphy was initiated three months after when the patient
was readmitted with enlarged tumor. MR investigation re-
vealed diaphragmatic invasion by the enlarged tumor, the
left liver lobe was tumor free. Six months after the opera-
tion, the presence of fever, cough and bilious sputum sug-
gested a bronchobiliary fistula, which was confirmed by
scintigraphy. The patient underwent a fistula division. The
patient died from a febrile neutropenic attack 11 months
after initial diagnosis.

Conclusion: Recent experiences have been reported on
long-term survivors with combined therapy. In the presented
case, the delay in chemotheraphy and diffuse diaphragmatic
invasion is thought to be the reason of a late bronchobiliary
fistula.

Key words: Undifferentiated liver sarcoma, bronchobili-
ary fistula

Giris

Cocukluk c¢agi solid tiimorlerinin yaklasik % 0.5-
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2’sini karaciger tiimorleri olugturmaktadir. Karacige-
rin mezengimal kokenli tiimorii olan indiferansiye
(embriyonal) sarkomu (KIS) ¢ocuklarda hepatoblas-
tom, hemanjiyoendotelyoma ve hepatoselliiler karsi-
nomu takiben dérdiincii siklikta goriilmektedir (1.8.9),
Radyolojik incelemede hipoekoik ve hiperkoik alan-
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larm bir arada izlendigi KIS tomografide kistik, ult-
rasonografide ise, solid karakterde paradoks goriintii
verme Ozelligine sahiptir. Bu radyolojik izlem bulgu-
lart nedeni ile tiimoriin kist hidatik benzeri goriintii
verdigi ve tanida gecikmeye yol acabilecegi bildiril-
mektedir (2:5.7.14),

Klinigimize karaciger hematomu 6n tanisi ile yatiri-
lip, KIS saptanan ve tedavi altinda ge¢ dénemde tii-
mor invazyonuna bagli olarak bronkobiliyer fistiil
gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu

On iki yasindaki erkek hasta, karaciger hematomu
on tanisi ile konservatif takibe alindi. Hikdyesinde,
li¢ giin dnce diigmeye bagli travma sonrasinda karin
sag tist kisminda agri basladigi ogrenildi. Karin mu-
ayenesinde sag iist kadranda istemli defans ve hassa-
siyet saptandi. Laboratuvar incelemelerinde kan he-
moglobin seviyesinin 10.2 olmasiin disinda biitiin
degerleri normal simirlardaydi. Abdominal ultraso-
nografi ve tomografisinde karaciger sag lob posteri-
or diafragmatik yiizde 75x65x11 mm. boyutlarinda,
heterojen eko yapisinda hematom ile morrison ve
rektovezikal lojda serbest sivi izlendi (Resim 1). Kon-

Resim 1. Basvuru sirasindaki tomografi bulgusu (karaciger
hematomu).

Resim 2. Kitlenin MR goriintiisii.

Resim 3. Bronkobiliyer fistiiliin sintigrafik bulgusu.
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servatif takip altinda, yatisimin beginci giinii kontrol
hemoglobin degerinde diisme (Hb: 8.29) ve sag he-
mitoraksta plevral effiizyon saptanan hastaya tiip to-
rakostomi ile drenaj uygulandi. Takibinin ikinci haf-
tasinda hematom boyutlarinda gerileme olmamasi
lizerine, ileri tetkik edilen hastada ek bir patolojik
bulgu saptanmadi. U¢ hafta sonraki kontrol MR tet-
kikinde, karaciger 5 ile 6. segmentte yer alan ve sag
diyafragmatik yiize uzamm gosteren, 8xI10xI1 cm.
boyutlarindaki kitle radyologlar tarafindan kist hi-
datik ile uyumlu olarak tanimlandi (Resim 2). Kist
hidatik serolojik testinin negatif olmasi iizerine, has-
tada olasi bir hemanjiyom ag¢isindan anjiografi ¢eki-
lerek arteriovendz malformasyon én tanisi ile embo-
lizasyon uygulandi. Embolizasyondan bir ay sonra
toraks duvarina dogru biiyiime gosteren ve kontrol
MR’ inda boyutlarinda % 50 artig goriilen kitlenin
kist adenokarsinom veya mezensimal hamartom ile
uyumlu olabilecegi rapor edildi. Yapilan cerrahi gi-
risim sirasinda 4,5,6,7 ve 8. segmentleri tutan tiimo-
riin diyaframa invaze oldugu saptandi. Frozen bi-
yopsi ile tani konulamamast iizerine, genisletilmis
sag hepatektomi ile tiimor total olarak ¢ikartilirken,
diafram yiizeyindeki odaklara kismi rezeksiyon uygu-
landi. Histopatolojik inceleme sonucu indifferansiye
(embriyonel) sarkom tanisi alan hastanmin karaciger
pivesinde rezeksiyon simirlarinda timér olmadig
belirlendi. Kemoterapiyi kabul etmeyen hasta, ameli-
yattan yaklasik ii¢ ay sonra sarilik ve kaseksi sikdyet-
leri ile tekrar basvurdu. Yapilan radyolojik incele-
mede, tiimor diyaframi iterek tekrar toraks duvarina
dogru biiytimiistii. Fakat, karaciger sol lop invazyon
ve uzak organ metastazi yoktu. Kemoterapi protoko-
lii uygulanirken postoperatif altinci ayda, kontrol
edilemeyen ates, safrali-balgamli oksiiriik sikdyetleri
baslayan hastanin radyolojik ve sintigrafik inceleme-
lerinde, tiimorle akciger parankimi arasinda biliyer
fistiil gelistigi saptand: (Resim 3). Bunun iizerine to-
rakotomi ve fistiil eksizyonu yapildi. Ameliyat sonra-
st sorunsuz seyreden ve postoperatif 15. giin ikinci
kiir kemoterapi baslanan hasta, tani konulduktan
yaklagik bir yil sonra febril nétropenik atak nedeniy-
le kaybedildi.

Tartisma
Mezensimal orjinli karaciger tiimorleri, 1978°de

Stocker ve Ishak’in yayimladigi 31 olguluk tiimor se-
rilerinde indiferansiye embriyonal sarkom (KiS) kli-
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nigi altnda simiflandirilmistir 9:13), Siklikla 6-10
yaslarinda ortaya ¢ikan KiS’de, karinda kitle, agri,
ates, kilo kayb1 ve kusma gibi klinik bulgular goriil-
mektedir 12:15), Tiimore 6zel bir serolojik belirleyici
olmadig1 gibi, AFP seviyesi de normal siirlarda bu-
lunmaktadir (1.14), Olgumuzda, bagvurudan yaklagik
40 giin sonra yaptirilan kan AFP incelemesinde de-
gerler normal sinirlarda bulundu. Radyolojik incele-
mede, tiimore dzgii belirtilmis herhangi bir tan1 krite-
ri yoktur. Tomografik tetkiklerde sinirlart belirgin,
homojen ve non-homojen karakterde, solid yap1 ya-
ninda yaygin kistik alanlar iceren ve ¢ok sayida sep-
tasyonlu, diisiik dansitede kitle goriintiisii elde edil-
mektedir. Bu kist benzeri yap1 nedeniyle, ozellikle
MR goriintiilemesinde kist hidatik ile karisabildigi
bildirilmektedir (2:5:15.16) Ayrici, tanida gekilen giic-
liik nedeniyle, 6zellikle biiyiik cocuklarda tespit edi-
len karaciger kitlelerinin incelenmesi sirasinda, olasi
bir KIS varhig1 goz oniinde tutularak degerlendirme
yapilmasi onerilmektedir (1.8:13.16) Tiimér igerisin-
deki nekrotik materyal nedeniyle aspirasyon ve insiz-
yonal biyopsi ile tani zorlugu vurgulanmakta ve re-
zeksiyon sinirlariin 6tesindeki tiimorlere de tani icin
acik biyopsi gerekebilecegi bildirilmektedir (7:9:15),

KiS’li ¢ocuklarda, miimkiin olan en uygun tedavi
plani acisindan tartismalar devam etmekle birlikte,
kiiratif bir tedavi i¢in tiimoriin total ¢ikartilmasi 6ne-
rilmektedir (1.3.9). Cerrahi total rezeksiyon ile bera-
ber kemoterapi uygulanmasinin yasam siiresini uzat-
t181 ve inoperabilite sinirindaki olgularda preoperatif
kemoterapinin cerrahi girisimi kolaylastirdig1 bildi-
rilmektedir (35:8.9), Ozellikle, rezeke edilemeyen ku-
adrad lob dahil her iki lobun tutuldugu, inferior vena
kavaya yayilimimn ve uzak metastazin saptandigi du-
rumlarda ise, kemoterapi sonrasi cerrahi rezeksiyon
yapilmasi uygun goériilmektedir (1.3:9),

Literatiirde, karaciger tiimorii invazyonuna bagl ge-
lisen bronkobiliyer fistiil komplikasyonunu bildirilen
bir olguya rastlanilamadi. Ancak, karaciger travma-
lar1 ve karaciger cerrahisi sonrast erken donemde go-
riillen bronkobiliyer fistiillerde, hepatobiliyer sintig-
rafik incelemenin tanida yardime1 oldugu bildirilmis-
tir 46,10, Olgumuzda ge¢ dénemde ortaya ¢ikan
bronkobiliyer fistiil komplikasyonunun, diyaframa
penetre olan kalan tiimor dokusunun biiyiimesi ve
cevre dokulart infiltre etmesi sonucu olustugunu dii-
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stinmekteyiz. Bronkobiliyer fistiil tedavisinde en uy-
gun yaklagim cerrahi miidahaledir. Ancak, genel du-
rumu bozuk ve kanser tedavisi altindaki diigkiin has-
talarda drenaj ve parenteral antibiyotik tedavisi de
onerilmektedir (6:10.12),

Sonug olarak, travma sonrasinda gelisebilecek bul-
gular nedeniyle tant konulabilecek sessiz kalmisg tii-
moral kitlelerin varligina dikkat ¢ekmek istedik. Bu-
nun yam sira KIS saptanan olgumuzda, tiimér invaz-
yonuna bagli olarak gelisebilecek bir ge¢ donem
komplikasyonu olarak bronkobiliyer fistiil tanimlan-
mustir.
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